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差异，其机制有待进一步病理学及免疫学研究探讨。

综上，ＴＰＯＡｂ中重度升高ＧＤ患者的Ｔｈ１７比例及
ＩＬ１７水平明显升高，且Ｔｈ１７／Ｔｒｅｇ免疫失衡较为严重。
临床上对于合并高水平ＴＰＯＡｂ的ＧＤ患者，应警惕ＧＤ
合并ＨＴ的可能性，ＴＰＯＡｂ可作为重要免疫损伤监测
指标帮助临床医生更好地评估ＧＤ的治疗及预后。
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［关键词］　小肠淋巴管扩张症；　低蛋白血症；　淋巴细胞减低

　　患者，男，１６岁，因“腹胀２月”于２０１８年１１月５日入院。
患者入院前２个月无明显诱因出现腹胀，呈进行性发展，伴乏
力、双下肢水肿及尿量减少。外院查血常规结果示淋巴细胞计

数 ０．４８×１０９／Ｌ（１．１～３．２×１０９／Ｌ，括号内为正常参考值范围，
以下相同），白蛋白１９．６ｇ／Ｌ（４０．０～５５．０ｇ／Ｌ），腹水常规、生
化、细菌培养、血液结核抗体、细胞因子干扰素（ＩＦＮ）γ释放试
验、结核涂片检查结果均为阴性；腹部超声检查结果示肝脏

体积增大，肝静脉增宽（肝左、中、右静脉内径分别为 １２ｃｍ、
１３ｃｍ、１５ｃｍ），考虑肝淤血，肝内回声致密，脾脏稍大，胆囊壁水
肿；全腹部平扫及增强 ＣＴ检查结果提示：早期肝硬化，少量腹
水，脾脏略大，门脉高压，腹膜炎可能性大，少量盆腔积液，双侧

胸腔少量积液；心脏超声检查结果提示：缩窄性心包炎，左心室

收缩及舒张功能正常，左心室射血分数（ＬＶＥＦ）５９％。既往史
无特殊。入院体格检查：Ｔ３６．１℃，Ｐ８４次／分，Ｒ２１次／分，Ｂｐ
８５／４５ｍｍＨｇ，生命体征平稳，精神欠佳，双肺底呼吸音低，腹部
略膨隆，移动性浊音阳性，双下肢凹陷性水肿。入院后查血常

规结果示：淋巴细胞计数 ０．５１×１０９／Ｌ，淋巴细胞百分比 ６．６％
（２０．０％ ～５０．０％），血生化功能检查结果示：总蛋白３３．２ｇ／Ｌ
（６５．０～８５．０ｇ／Ｌ），白蛋白１６．３ｇ／Ｌ，球蛋白１７．２ｇ／Ｌ（２０．０～

４０．０ｇ／Ｌ），白球比０．９（１．２～２．４），血清铁 ７．５μｍｏｌ／Ｌ（１０．６～
３６．７μｍｏｌ／Ｌ），血钙１．７９ｍｍｏｌ／Ｌ（２．５０～３．００ｍｍｏｌ／Ｌ）。免疫
球蛋白 ＩｇＧ２９５ｍｇ／ｄｌ（７００～１６００ｍｇ／ｄｌ），免疫球蛋白 ＩｇＡ
６２ｍｇ／ｄｌ（７０～４００ｍｇ／ｄｌ），Ｔ淋巴细胞亚群检测结果提示：
ＣＤ４＋Ｔ淋巴细胞２３．２６％（３２．００％ ～４３．００％），ＣＤ４＋／ＣＤ８＋Ｔ
淋巴细胞比值０．７（１．７～２．２）。腹水常规检查结果提示：比重
１．００８，淡黄色，微浑，无凝块，黏蛋白实验阴性；腹水生化、细菌
培养及抗酸染色结果均未见明显异常。尿、便常规、凝血功能、

自身抗体、肿瘤标记物、红细胞沉降率、乙肝五项、结核抗体、

ＩＦＮγ释放试验检查结果均为阴性。心脏超声检查结果提示左
心房增大。心电图检查结果提示肢体导联低电压，左心房负荷

重；胸、腹部ＣＴ检查结果：双肺下叶少量炎症，双肺下叶膨胀不
全，双侧胸腔积液，心包膜轻度钙化，肝脏体积增大，门静脉及

肝静脉周围间隙增宽，考虑淋巴回流受阻，小肠肠壁增厚、水

肿，腹、盆腔积液。电子胃镜检查结果：十二指球部水肿、粗糙，

呈多发颗粒状，降部黏膜粗糙（图１）。十二指肠降部病理检查
结果提示：黏膜组织呈重度急性及慢性炎，间质淋巴滤泡形成，

其中一块组织黏膜层内可见数个扩张的淋巴管，另一块黏膜肌

内见淋巴管扩张（图２）。入院诊断：蛋白丢失性肠病？结缔组
织病？结核性浆膜腔积液？积极给予患者利尿消肿、补充白蛋

白、低盐饮食等治疗后患者腹水减少，水肿消退后出院。出院

后患者失访。
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图１　患者电子胃镜检查结果：十二指球部水肿、粗糙，呈

多发颗粒状，降部黏膜粗糙

图２　患者十二指肠降部病理检查结果：黏膜组织显重度

急性及慢性炎，间质淋巴滤泡形成，其中一块组织黏膜层

内可见数个扩张的淋巴管，另一块黏膜肌内见淋巴管扩张

［苏木素伊红（ＨＥ）染色，×４０］

讨　　论
小肠淋巴管扩张症（ＩＬ）于１９６１年由 Ｗａｌｄｍａｎｎ等［１］首次

报道，属于肠道蛋白丢失性肠病，发病机制是由于小肠淋巴管

回流受阻导致淋巴管扩张、压力增高，造成淋巴液外漏。按其

病因可分为原发性ＩＬ及继发性ＩＬ。原发性ＩＬ病因目前尚未完
全清楚，可能为一种先天性疾病，与先天性淋巴管狭窄或先天

性发育不良相关，为常染色体隐性遗传病，一般在３岁前可诊
断，男女发病率相似，成人中较少见［２］，９０％为散发病例，其余
患者有家族易感性［３］。ＩＬ常继发于恶性肿瘤、自身免疫性疾
病、炎症性肠病、肠系膜淋巴结结核、淋巴引流管纤维化、系统

性红斑狼疮、丝虫病、肝硬化门静脉高压症、缩窄性心包炎、胸

腹部手术等［４］造成的淋巴管炎症、损伤及狭窄，淋巴管压力升

高造成回流障碍。

小肠淋巴管分布于小肠的黏膜层、黏膜下层和浆膜层，经

乳糜池、胸导管引流进入体循环。当淋巴管循环障碍时，淋巴

管内压力升高、淋巴管扩张，淋巴液中的蛋白质、淋巴细胞及脂

肪外漏，导致低蛋白血症、低球蛋白血症、淋巴细胞减少（尤其

是ＣＤ４＋Ｔ淋巴细胞）［５］，脂质代谢紊乱，淋巴液漏入肠道和浆
膜腔，表现为水肿、腹泻、合并感染、腹腔积液［６］，还可表现为腹

痛、脂溢、疲劳、虚弱、体重减轻、生长缓慢等。其严重程度取决

于肠道受侵范围的大小。也有文献报道有５％的患者发展为恶
性淋巴瘤，诊断淋巴瘤的平均时间＞３０年［７］。

本例患者有反复腹腔积液、胸腔积液、双下肢水肿症状，生

长发育迟缓，辅助检查结果提示淋巴细胞计数减少，血清钙和

铁、白蛋白、ＣＤ４＋细胞、免疫球蛋白 ＩｇＧ尤其是半衰期较长的
ＩｇＧ降低，ＣＤ４＋／ＣＤ８＋Ｔ淋巴细胞比值倒置。腹部 ＣＴ平扫及
增强检查结果提示淋巴液回流受阻，小肠壁增厚、水肿。胃镜

检查结果提示十二指肠球部病变并经病理检查结果证实十二

指肠黏膜及黏膜肌层内淋巴管扩张，间质淋巴滤泡形成。患者

下肢水肿及胸、腹腔积液考虑与长期肠道蛋白丢失相关。因患

者院外检查提示肝淤血和胸、腹腔积液，心脏超声检查结果考

虑缩窄性心包炎，此次住院心脏超声检查提示左心房增大，心

电图检查结果提示肢体导联低电压，左心房负荷重，Ｔ波改变，
胸腹部 ＣＴ检查结果提示胸、腹腔积液，心包膜轻度钙化；肝脏
体积增大，有淋巴液回流受阻表现，小肠肠壁增厚、水肿。综上

所述，在排除肝脏、肾脏疾病、自身免疫性疾病、结核、肿瘤等继

发因素后，考虑缩窄性心包炎继发的ＩＬ。本例患者诊治过程的
不足之处在于由于经济原因及本院条件所限，未能做小肠淋巴

管造影检查，据文献报道，ＣＴ淋巴管造影与内镜下表现及病理
学检查结果相比，其准确率较高，为７２．７％［８］。

ＩＬ尚无特别有效的治疗方法，主要治疗手段为控制蛋白丢
失及液体外漏，饮食疗法是基础［６］。有研究显示通过控制饮食

可逆转患者水肿、腹泻症状和实验室检查结果异常变化，儿童

的治疗效果优于成人［９］。饮食治疗主要为高蛋白、中链甘油三

酯、低脂饮食，并减少长链甘油三酯的摄入。为预防乳糜进入

淋巴管导致其充盈破裂，可给予患者低脂饮食，因中链甘油三

酯吸收不经过淋巴管，直接进入门静脉，故可给予患者中链甘

油三酯饮食。饮食控制需要长期坚持。生长抑素类似物用于

难治性ＩＬ。对于继发性ＩＬ的治疗，以去除病因为主。如果病变
局限，可行部分肠管切除。

总之，ＩＬ是临床上一种罕见的疾病，当发现患者有淋巴细
胞减少、低蛋白血症、腹泻、多浆膜腔积液时，应考虑ＩＬ可能，建
议进一步行内镜、组织病理等相关检查，明确诊断，及早进行饮

食治疗，减少淋巴液的外漏，改善患者预后。
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