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Abstract
Gastrointestinal amyloidosis is a rare clinical 
entity. Here we report such a case in a 64-year-
old woman who presented with periumbilical 

■背景资料
淀粉样变是蛋白
质折叠异常所致
的淀粉样物质沉
积的综合征. 发病
率为8.9每百万人
年 ,  其中胃肠道
受累的患者约占
3.26%, 局限于胃
肠道的病变更为
少见. 讲述胃肠淀
粉样变特点帮助
认识胃肠道淀粉
样变, 减少漏诊、
误诊.

pain for half a year. Endoscopic examination 
revealed multiple red or yellow elevations in 
the gastrointestinal mucosa. Pathological biopsy 
revealed chronic mucosal inflammation with 
amyloidosis of the lamina propria. Congo red 
staining yielded a positive result. The patient 
was finally diagnosed with gastrointestinal 
amyloidosis.
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摘要
胃肠道淀粉样变在临床上极为少见. 本文报
道1例女性, 64岁, 因脐周痛半年入院, 入院
后行内镜检查发现胃肠道多发发红、发黄
隆起, 病理组织活检提示黏膜慢性炎伴固有
层淀粉样变, 特染: 刚果红(+), 结合其他辅助
检查诊断为胃肠道淀粉样变.

© The Author(s) 2017. Published by Baishideng 
Publishing Group Inc. All rights reserved.
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阳性

核心提要: 淀粉样变是由自身免疫病、炎症、
遗传病或肿瘤等多种原因引起的一组临床综合
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道黏膜保护剂及止血药物应用, 症状缓解后出

院. 随访半年, 现患者一般状况良好, 偶有皮下

出血斑, 2-3 d可自行消退.

2  讨论

淀粉样变是由自身免疫病、炎症、遗传病或

肿瘤等多种原因引起的一组临床综合征, 其特

点是淀粉样蛋白物质在组织中沉积, 可以沉积

在局部或全身, 引起身体多脏器功能障碍. 常
受侵犯的器官有肾、心、肝、神经系统、胃

肠、舌、皮肤等, 临床表现取决于所累及的器

官和受累器官的损伤程度, 样式多变且无特异

性. 淀粉样变多发于中老年人, 其发病率为8.9
每百万人年, 受累器官依次为肾脏、心脏、肝

脏、自主神经系统、胃肠道等, 其中胃肠道受

累的患者约占3.26%, 0.65%局限于胃肠道[3]. 
目前淀粉样变原因未明, 可能与理化因素及免

疫因素相关. 由蛋白质在各种组织细胞外聚合

征. 表现因病变累及部位的不同而表现各异. 以
胃肠道病变为主者, 内镜下多为息肉, 皱襞粗
大、增厚, 黏膜颗粒样外观, 黏膜质脆、出血
点、糜烂、溃疡, 黄白色结节样病灶等.
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0  引言

淀粉样变是蛋白质折叠异常所致的淀粉样物

质沉积的综合征, 可引起器官功能衰竭. 一般

累及全身多个器官或组织, 也可以单个器官受

累为主, 最常见的是肾脏、心脏及肝脏等, 胃
肠道累及较为少见[1,2]. 局限于胃肠道的淀粉样

变国内外报道极为少见, 现报道1例郑州大学

第一附属医院消化内科收治的局限于胃肠道

淀粉样变患者, 并结合文献复习如下.

1  病例报告

患者, 女, 64岁, 因“脐周痛半年, 加重2 mo”
入院, 半年前无明显诱因出现间断性脐周隐

痛, 无规律性, 伴纳差、嗳气, 偶伴胸闷, 无反

酸、烧心、恶心、呕吐、呕血、黑便等. 查
体及既往史无异常 ,  个人史无特殊 .  辅助检

查: 血常规: 白细胞数6.5×109/L、红细胞数

4.38×1012/L、血红蛋白128.0 g/L、血小板总

数263×109/L, 肝肾功能、凝血功能、β2微球

蛋白、乳酸脱氢酶、肿瘤标志物、血免疫电

泳、免疫固定电泳均未见明显异常, 尿蛋白定

性及电泳: 阴性, 尿液Ig轻链KAP测定: 阴性, 
尿液Ig轻链LMA测定: 0.678 mg/dL(正常范围: 
0-0.430 mg/dL), 粪常规: 隐血免疫法弱阳性. 
心脏、肝胆胰脾肾超声检查未见异常. 超声胃

镜示: 十二指肠降段可见多发黏膜下隆起(隆
起处低回声改变, 起源于黏膜下层), 大小不

一, 发红、发黄, 表面光滑, 触之易出血, 病理

诊断: 黏膜慢性炎伴固有层淀粉样变, 特染: 刚
果红(+), 如图1. 经口小肠镜示: 所见小肠黏膜

多发充血、糜烂及淡黄色隆起, 以十二指肠、

空肠上段为著, 病理诊断: (空肠)黏膜慢性活

动性炎, 固有层淀粉样变, 特染: 刚果红(+), 如
图2结肠镜示: 所见肠黏膜正常. 骨髓穿刺及

PET-CT未见相关异常. 治疗及随访: 给予胃肠
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■研发前沿
淀粉样变可能与
理化因素及免疫
因素相关, 具体原
因未明; 目前多采
用化疗、器官移
植及对症支持等
方法治疗 ,  尚无
法治愈. 需要深入
研究明确病因以
及寻找率高、不
良反应小、经济
的治疗方法, 达到
长期缓解甚至是
治愈.

图  1  十二指肠降. A: 多发隆起; B: 超声胃镜图; C: 病理
活检固有层淀粉样变, 刚果红染色(+).

B

A

C

■相关报道
H o k a m a等研究
发现胃肠道淀粉
样变内镜下特征
与淀粉样物质种
类、沉积部位密
切相关, 如淀粉A
蛋白主要沉积于
黏膜层, 导致细颗
粒状外观、黏膜
脆性增加, 淀粉样
轻链蛋白主要沉
积于黏膜下层、
黏膜肌层及固有
肌层, 导致息肉状
突起.



翟丽娜, 等. 胃肠道淀粉样变1例并文献复习

2017-02-28|Volume 25|Issue 6|WCJD|www.wjgnet.com 567

成不溶性淀粉样蛋白原纤维引起.
淀粉样变的临床表现因病变累及部位的

不同而表现各异, 受累器官表现为器官肿大

及功能障碍. 以胃肠道病变为主者, 可出现恶

心、呕吐、吞咽困难、腹痛、腹胀、顽固性

腹泻、便秘、消化道出血、幽门梗阻、假性

肠梗阻等[4-6], 内镜下特征与淀粉样物质沉积

的位置相关, 如淀粉A蛋白主要沉积于黏膜层, 
导致细颗粒状外观、黏膜脆性增加, 淀粉样轻

链蛋白主要沉积于黏膜下层、黏膜肌层及固

有肌层, 导致息肉状突起、增厚[6]. 胃肠道淀

粉样蛋白沉积以淀粉A蛋白最常见, 可占60%. 
不论何种淀粉样蛋白沉积, 内镜下表现多为息

肉, 皱襞粗大、增厚, 黏膜颗粒样外观, 黏膜质

脆、出血点、糜烂、溃疡, 黄白色结节样病灶, 
蠕动减少, 胃窦部黏膜下肿物等[5,7,8]. 本例为局

限于胃肠道的淀粉样变, 主要表现为脐周痛, 
可能与淀粉样物质沉积, 导致息肉状隆起、黏

膜脆性增加、侵蚀血管、糜烂、溃疡及胃肠

蠕动减弱有关. 本例中淀粉样物质沉积于固有

层, 与Hokama等[6]的研究部分相符, 即淀粉样

物质沉积于固有层, 内镜下表现为黏膜糜烂、

充血、出血、黏膜下多发隆起; 而淀粉样物质

仅沉积于固有层, 可能与个体差异、疾病进展

程度等相关. 胃肠道淀粉样变的临床表现、实

验室检查及影像学检查无特异性, 不易诊断, 
确诊主要依靠组织病理活检及免疫组织化学.

对于淀粉样变的治疗目的在于降低长期

抗原刺激产生淀粉样变的因素; 抑制淀粉样物

纤丝的合成、细胞外沉积; 促进淀粉样物的再

吸收. 对于任何类型的淀粉样变病, 迄今尚无

法治愈. 治疗方法主要有“马法兰+泼尼松”

全身化疗, 自体干细胞移植、肝脏移植, 手术

切除及对症支持治疗; 近年来免疫调节剂沙

利度胺、来那度胺等新药在临床研究中显示

出更高的疗效及安全性, 值得开展更广泛的临

床观察和研究[9,10]. 本例建议患者采用“马法

兰”化疗方案化疗, 患者拒绝.
淀粉样变是持续进展且难以治愈的疾病, 

目前尚无特异性治疗方法, 对于系统性淀粉

样变累计胃肠道的患者, 总体预后不良; 对于

局限于胃肠道的淀粉样变经手术切除局部病

灶加之对症治疗, 预后相对较好, 可达较长时

期缓解, 其最终死亡原因主要为淀粉样物质沉

积、侵蚀血管等导致消化道大出血. 对于本例

患者而言, 淀粉样变局限于胃肠道, 其主要威

胁为随着疾病进展, 最终可能出现消化道大出

血危及生命.
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■创新盘点
既往文章较为关
注肾脏、心脏等
脏器淀粉样变的
临床表现及治疗, 
很少关注于胃肠
道淀粉样变 .  本
文着重描述胃肠
道淀粉样变的临
床表现、内镜下
特征.

■应用要点
胃肠道淀粉样变
内镜下特征、临
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为黄白色结节样
病灶, 黏膜颗粒样
外观, 黏膜质脆、
糜烂、溃疡等病
灶应取病理活检
刚果红染色.
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文章选题新颖, 可
读性强, 语言逻辑
性较强, 具有一定
的学术价值.
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