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免疫球蛋白
/(

相关性疾病$

U

P

/(A78

&是一组病因不明的

全身系统性自身免疫疾病#患者主要表现为血清
U

P

/(

水平升

高'器官组织中大量淋巴浆细胞归巢及
U

P

/(

阳性浆细胞浸

润(

%

)

*由于目前
U

P

/(A78

在我国研究报道较少#为此本文就

国内外
U

P

/(A78

的最新研究进展综述如下*

B

!

U

P

/E

分子的理化性质和生物功能

免疫球蛋白
/

$

U

P

/

&是由机体浆细胞合成并分泌的一组具

有抗体生物学活性的蛋白质#是血液中百分含量最高的免疫球

蛋白#约占免疫球蛋白总量的
5,V

"

Z*V

*它不仅是血液和

细胞外液中的主要抗体#也是机体再次免疫应答的主要抗体之

一*通过调理作用和抗体依赖细胞介导的细胞毒作用$
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U

P

/

在细胞免疫和体液免疫中发挥着重要的生物学功能*

依据结构不同#可将
U

P

/

分为
(

个亚型!

U

P

/%

'
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/&

'
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及

U

P

/(

#其中
U

P

/%

的百分含量最高#可达
,*V

#而
U

P

/(

的百分

含量最低#低于
,V

(

&

)

*一般认为#体内
U

P

/(

是由抗原在机体

持续刺激浆细胞下分泌至血液中#与抗原形成小分子'低亲和

力的免疫复合物#具有较弱的激活补体功能#这可能与其铰链

区短且活动较差有关*此外#生理中性环境中
U

P

/(

分子带负

电荷#而其他亚型均带有正电*

C

!

关于
U

P

/EA78

的临床特点

对
U

P

/(A78

的认识最早源自于自身免疫性胰腺炎$

"U$

&*

%==,

年日本学者
aC@.?D3

等(

'

)在分析慢性胰腺炎病例时指出

该病的发病机制和自身免疫性因素相关#对糖皮质激素治疗效

果较好#但易复发#并首次提出了
"U$

这个概念*直到
&**%

年
\3K31C

等(

(

)提出
"U$

与
U

P

/,

阳性浆细胞的关系#即
"U$

患者血清
U

P

/(

水平升高且胰腺中
U

P

/

阳性浆细胞浸润#从而

可以与胰腺癌鉴别*

&**'

年
b3K?@3R3

等(

,

)引入
U

P

/(A78

的

概念#证实
"U$

患者的某些组织有
U

P

/(

阳性浆细胞和
68(
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B

淋巴细胞浸润#经常涉及的器官组织有胰腺'胆道'肝

门脉区'淋巴结等#提出
"U$

不但是胰腺炎#还是一种系统性

疾病在胰腺的损伤#并将其命名为
U

P

/(

相关自身免疫病*该

病在被发现至今有不少于
%*

种名称#直到
&*%%

年才被统一命

名为
U

P

/(A78

(

+

)

*随后陆续有学者对这类疾病进行了研究#发

现
U

P

/(A78

常以患者血清
U

P

/(

水平升高和多器官组织中

U

P

/(

阳性浆细胞侵润为特征#并有组织纤维化$肿大&或结节

性$增生性&病变(

5A=

)

*到目前为止暂没有大规模的
U

P

/(A78

流行病学调查#国内仅陆续有临床个案报道和实验室研究(
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)
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与
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!

"U$

是由于机体免疫功能异常导致产生

针对胰腺组织的系统性慢性炎症#是慢性胰腺炎的一种表现形

式*因其
U

P

/(

水平显著升高#又称为
U

P

/(

相关性胰腺炎*既

往关于
"U$

的研究报道较多见于日本专家#因此
"U$

一度被

认为是一种地域性疾病*随着对
"U$

研究的日益深入#目前

认为
U

P

/(A78

胰腺病变是一种全球范围的常见病#其病例报

道遍布亚洲'欧洲和美洲等世界其他国家和地区(

%%

)

#且不同国

家分别颁布不同的诊断标准(

%&A%+

)

#其共同点都将
U

P

/(

水平作

为
"U$

相关疾病临床诊断标准的一部分(

%5

)

*根据
"U$

的病

理改变与血
U

P

/

水平的不同将其分为两个亚型!

%

型为
U
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相关
"U$

#以受累组织器官大量浆细胞$富含免疫性球蛋白

U
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&浸润为主要病理特征#且血清
U

P

/

水平明显增高#并对糖

皮质激素治疗敏感%

&

型
"U$

是一种以中性粒细胞浸润破坏胰

导管上皮为病理特征的非
U

P

/

相关的系统性疾病#血清
U

P

/

及

其他自身抗体阳性率低#因而关于
&

型
"U$

是否为自身免疫

介导的炎性疾病目前尚存争议(

%Z

)

*在欧美国家
"U$

两种亚型

均有报道#而在亚洲国家则以
%

型为主(
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相关小管质性肾炎
!

小管间质性肾炎

$

BU9

&是指大量炎性细胞浸润到肾组织中#在疾病早期可见肾

小管上皮细胞增生'管型形成'小管扩张#随着疾病的进展#逐

步出现肾间质纤维化和肾小管萎缩(

&%

)

*近年来研究发现#

U

P

/(A78

是小管间质性肾炎的重要病因之一(

&&

)

*

B340D3

等(

&'

)学者在
&**(

年率先报道了
%

例经肾活检确诊的
U

P

/(

相

关
BU9

病例#并在随后的研究中发现约有
',V "U$

患者伴有

不同的肾脏功能损伤(

&(

)

#其影像学表现为以下几种!$

%

&

6B

显

示双肾弥漫的斑片状低密度影%$

&

&肾实质中边界清楚的楔形

损伤%$

'

&肾皮质外层小结节%$

(

&肾实质中边界清楚或不清楚

的圆形损伤%$

,

&肾外表现有肾窦部软组织肿块'肾盂壁增厚和

肾周纤维化*鉴于大量
U

P

/(

阳性浆细胞浸润肾组织是
U

P

/(

相关
BU9

最重要的特征#因此肾活检是
U

P

/(

相关
BU9

的临床

确诊,金标准-*
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与自身免疫性肝病$

"!8

&

!

"!8

是由机体免疫系

统紊乱引起肝脏相对特异性免疫病理损伤的一类自身免疫性

疾病#主要包括原发性胆汁性肝硬化$

$26

&'自身免疫性肝炎

$

"U\

&和原发性硬化性胆管炎$

$S6

&#常同时合并有肝外其他

免疫性疾病*目前#运用
U

P

/(

协助诊断自身免疫性疾病得到

越来越多学者的关注#包括
U

P

/(

相关性
"U\

的研究报

道(

&,A&+

)

*国外学者比较分析不同慢性肝病患者肝组织中
U

P

/(

的表达情况#发现只有部分
"U\

患者的肝组织
U

P

/(

染色阳

性(

&5

)

*另有研究报道#与
U

P

/(

阴性浆细胞浸润
"U\

患者相

比较#

U

P

/(

阳性浆细胞浸润
"U\

患者体内具有更强的免疫应

答及炎性反应#但针对于两者的预后及对激素治疗的应答是否

存在差异#尚需大样本'多中心的进一步研究(
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)
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相关性桥本甲状腺炎
!

桥本甲状腺炎

$

\B

&又称慢性淋巴细胞性甲状腺炎#多数患者血清中存在

+

%'+

+
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高表达现象(

&=

)

#是一种甲状腺自身免疫性疾病#研究揭

示#

\B

患者血清甲状腺过氧化物酶抗体$

B$̂ "M

&以
U

P

/%

和

U

P

/(

为主#甲状腺球蛋白抗体$

B

P

"M

&类型则以
U

P

/(

为主*

免疫学研究结果表明#

U

P

/%

能通过介导抗体及补体依赖的细

胞毒双重生物学作用#激活补体介导甲状腺组织破坏(

'*

)

*

&**=

"

&*%*

年#有研究者先后通过一系列的相关研究揭示#

U

P

/(

相关性
\B

具有
\B

和
U

P

/(A78

的双重特点#即表现为

弥漫性淋巴浆细胞浸润'明显的间质纤维$以滤泡间纤维化为

主&#以及甲状腺滤泡上皮的重度变性#增生的纤维组织将甲状

腺滤泡分隔为孤立性的滤泡(

'%A'&

)

*淋巴浆细胞在滤泡上皮细

胞间浸润#造成大量滤泡细胞变性#滤泡内的胶质成分减少或

缺失#可存在闭塞性静脉炎*

综上所示#

U

P

/(A78

包括
"U$

及
U

P

/(

相关
BU9

'

"!8

'

\B

等#其共同临床特点为患者体内
U

P

/(

水平升高#并与疾病

的病理特征密切相关*尽管目前我国关于
U

P

/(A78

的研究报

道较国外少见#但基于我国人口数量#推测国内实际患病人数

可能远高于目前的报道#因此针对
U

P

/(A78

的深入研究#将有

助于提高临床自身免疫性疾病的诊疗水平*
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