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论　著

[摘要]　目的　分析伴自身免疫性肝炎(AIH)特征的原发性胆汁性胆管炎(PBC)患者的临床特征。方法　纳入2008

年12月－2018年12月空军军医大学附属西京医院消化内科确诊的PBC患者461例，根据PBC-AIH重叠综合征(PBC-AIH 

OS)、AIH-PBC及PBC的诊断标准分为PBC-AIH OS组(n=50)、AIH-PBC组(n=178)与单纯PBC组(n=233)，分析各组一般临

床症状(黄疸、乏力、瘙痒等)、生化免疫指标[谷丙转氨酶(ALT)、谷草转氨酶(AST)、碱性磷酸酶(ALP)、γ-谷氨酰转

肽酶(GGT)、免疫球蛋白G/M(IgG、IgM)、总/直接胆红素(TBIL、DBIL)、白/球蛋白(ALB、GLB)]、自身抗体[抗核抗

体(ANA)、抗线粒体抗体(AMA)、抗平滑肌抗体(ASMA)]、肝脏炎症纤维化分级分期、基于4因子的纤维化指数(FIB-4) 

和天门冬氨酸氨基转移酶/血小板比值指数(APRI)，以及5年不良事件累积发生率等。结果　AIH-PBC组及单纯PBC组

黄疸、纳差发生率均明显低于PBC-AIH OS组(P<0.05)。各组ALT、AST、TBIL、IgG、IgM、GLB水平差异有统计学意

义(P<0.05)，多以AIH-PBC组及PBC-AIH OS组较高。自身抗体检测结果显示，AIH-PBC组SSA、Ro-52抗体检出率明显高

于单纯PBC组，ASMA、可溶性肝抗原/肝胰抗原抗体(SLA/LP)、SSB检出率明显低于PBC-AIH OS组(P<0.05)。AIH-PBC

组IgG、IgM水平高于单纯PBC组(P<0.05)。AIH-PBC组和PBC-AIH OS组肝组织病理分级分期及FIB-4、APRI指数明显高

于单纯PBC组(P<0.05)。5年累积不良事件发生率PBC-AIH OS组明显高于AIH-PBC组，AIH-PBC组明显高于单纯PBC组

(P<0.05)。结论　AIH-PBC患者在临床表现上与PBC-AIH OS及单纯PBC患者有较大差异，长期预后较单纯PBC患者差。
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[Abstract]　Objective　To analyze the clinical characteristics of 178 primary biliary cholangitis (PBC) patients with 

features of autoimmune hepatitis (AIH). Methods　Four hundred and sixty-one PBC patients diagnosed in the Department of 

Gastroenterology, Xijing Hospital Affiliated to Air Force Medical University from December 2008 to December 2018 were included 

in this study. According to the diagnostic criteria of PBC-AIH, AIH-PBC and PBC, they were divided into PBC-AIH OS group 

(n=50), AIH-PBC group (n=178) and pure PBC group (n=233). Comparison of general clinical symptoms of three groups (jaundice, 

fatigue, pruritus, etc.); biochemical and immunological indices [alanine aminotransferase (ALT), aspartate aminotransferase (AST), 

alkaline phosphatase (ALP), gamma glutamyltranspeptidase (GGT), immunoglobulin G/M (IgG, IgM), total/direct bilirubin (TBIL, 

DBIL), albumin/globulin (ALB, GLB)]; autoantibodies [antinuclear antibody (ANA), antimitochondrial antibody (AMA), anti-

smooth muscle antibody (ASMA)]; stage and grade of the inflammation and fibrosis of the liver, noninvasive fibrosis score of fibrosis 

index based on the four factors (FIB-4) and aspartate aminotransferase/platelet ratio index (APRI); 5-year cumulative incidence of 

adverse events. Results　The incidence of jaundice and inappetence in AIH-PBC group and PBC group was significantly lower than 

that in PBC-AIH OS group (P<0.05). The differences of ALT, AST, TBIL, IgG, IgM and GLB between the groups were statistically 

significant (P<0.05), and AIH-PBC group and PBC-AIH OS group were mostly higher than pure PBC group. Autoantibody 

detection showed that the positivity rates of SSA and Ro-52 antibodies in AIH-PBC group were significantly higher than those in 

pure PBC group, while the positivity rates of ASMA, soluble liver antigen/liver pancreatic antigen antibody (SLA/LP) and SSB were 
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significantly lower than those in PBC-AIH OS group (P<0.05). The IgG and IgM of AIH-PBC group were significantly higher than 

those of pure PBC group (P<0.05). The liver histopathological stage, FIB-4 and APRI indexes of AIH-PBC group and PBC-AIH OS 

group were significantly higher than those of pure PBC group (P<0.05). The 5-year cumulative adverse event incidence of PCB-AIH 

OS group was significantly higher than that of AIH-PBC group, and that of AIH-PBC group was significantly higher than that of pure 

PBC group (P<0.05). Conclusions　The clinical manifestations of AIH-PBC patients are significantly different from those of PBC-

AIH OS and pure PBC patients, and their long-term prognosis is worse than that of pure PBC patients.
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原发性胆汁性胆管炎(primary biliary cholangitis，
PBC)和自身免疫性肝炎(autoimmune hepat it i s，
AIH)均为自身免疫介导的肝胆炎症损伤性疾病，

两者在临床表现、生物化学、血清学、病理学等方

面各有特点，治疗和预后亦不同[1]。部分患者可同

时具有这两种疾病的特征，称为PBC-AIH重叠综合

征(PBC-AIH OS)。相比单纯PBC或AIH患者，PBC-
AIH OS患者疾病进展较快，发生肝硬化不良事件

的风险较高[2-4]。采用熊去氧胆酸(ursodeoxycholic 
acid，UDCA)联合糖皮质激素治疗可使PBC-AIH OS
患者生化应答率明显升高，并可延缓甚至逆转其组

织学进展[5]。巴黎标准[6]作为一种较为有效的诊断

方法，目前已被欧洲肝脏研究学会(EASL)及美国肝

病研究协会(AASLD)采纳作为诊断PBC-AIH OS的推

荐方法 [7-8]。然而有研究发现，在中国人群中使用

巴黎标准诊断PBC-AIH OS虽特异度较高，但敏感

度较低[9]。临床上部分PBC患者会伴随AIH特征，

如转氨酶、IgG升高，组织学表现为界面性肝炎，

但依据巴黎标准无法诊断为PBC-AIH OS。这类患

者被称为伴AIH特征的PBC(AIH-PBC)，其临床表

现及长期预后是否与PBC-AIH OS及单纯PBC患者有

所差异鲜有报道。本研究旨在分析AIH-PBC患者的

临床表现及长期预后。

1　资料与方法

1.1　研究对象及分组　纳入2008年12月－2018年
12月于空军军医大学附属西京医院消化内科确诊

的4 6 1例P B C患者，根据相应诊断标准分为P B C -
AIH OS组(n=50)、AIH-PBC组(n=178)与单纯PBC组

(n=233)。
1.2　诊断标准　PBC及PBC-AIH OS的诊断参照2017
年E A SL的《原发性胆汁性胆管炎诊疗指南》 [7]， 
其中P B C - A I H  O S的诊断需同时符合以下各自

诊断指标中的 2 项或 3 项。 ( 1 ) P B C 诊断指标：

①ALP≥2倍正常值上限(ULN)或GGT≥5×ULN；

②抗线粒体抗体 ( A M A ) / A M A - M 2阳性；③组

织学可见特征性胆管损害。 ( 2 ) A I H诊断指标：

①ALT≥5×ULN；②IgG≥2×ULN或抗平滑肌抗

体(ASMA)阳性；③组织学表现为中重度界面性肝

炎(此项必须满足)。AIH-PBC的界定使用国际自免

肝小组(IAIHG)简化积分系统[10]。简化积分<6分为

单纯PBC；简化积分≥6分为AIH-PBC。肝硬化不良

事件是指随访过程中出现的腹水、上消化道出血、

肝性脑病、肝肾综合征、自发性腹膜炎、肝癌、肝

移植、死亡等事件。所有病例基线资料完整，并排

除病毒性肝炎、酒精性肝病、遗传代谢性肝病、药

物性肝损害、肝移植术后等。

1 . 3　观察指标　对比分析各组患者的一般临床

症状(黄疸、乏力、瘙痒等)、生化免疫指标 [谷
丙转氨酶( A LT )、谷草转氨酶( A ST )、碱性磷酸

酶(A L P)、γ -谷氨酰转肽酶(G GT )、免疫球蛋白 
G/M(IgG、IgM)、总/直接胆红素(TBIL、DBIL)、
白/球蛋白 ( A L B、G L B) ]、自身抗体 [抗核抗体

( A N A )、抗线粒体抗体 ( A M A )、抗平滑肌抗体

(ASMA)、可溶性肝抗原/肝胰抗原抗体(SLA/LP)、
S S A抗体、S S B抗体、R o - 5 2抗体、Sp 1 0 0抗体、

gp210抗体、抗肝细胞胞质/型抗体(LC-1)等]、肝

组织病理纤维化分级和炎症分期、基于4因子的纤

维化指数(FIB-4)和天门冬氨酸氨基转移酶/血小板

比值指数(APRI)[11-12]，以及5年不良事件累积发生

率等。组织学采用慢性肝炎分级分期标准[13]，炎症

程度分为0~4级，纤维化程度分为0~4期。

1.4　统计学处理　采用SPSS 23.0软件进行统计分

析。所得数据进行正态性检验，其中正态分布的计

量资料以x±s表示，组间比较采用方差分析，进一

步两两比较采用Dunnett-t检验；偏态分布的计量资

料以M(P25, P75)表示，组间比较采用非参数秩和检

验，进一步两两比较联合Bonferroni法校正P值。计

数资料以率(%)表示，组间比较采用χ2检验或Fisher
精确检验。P<0.05为差异有统计学意义。

2　结　　果

2.1　一般资料及症状　AIH-PBC组男24例，女154
例，年龄(51.1±9.7)岁；PBC-AIH OS组男4例，

女46例，年龄(51.5±9.0)岁；单纯PBC组男35例，

女198例，年龄(50.8±9.3)岁。各组患者性别、年

龄差异无统计学意义(P>0.05)。PBC-AIH OS组黄

疸、纳差发生率为28.0%、42.0%，高于AIH-PBC组
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表1　各组原发性胆汁性胆管炎临床症状发生率比较[例

(%)]

Tab.1　Comparison of the incidence of clinical symptoms in 

each group [n(%)]

症状 PBC-AIH OS组
(n=50)

AIH-PBC组
(n=178)

单纯PBC组
(n=233) χ2 P

乏力 30(60.0) 98(55.1) 113(48.5) 3.081 0.214

瘙痒 13(26.0) 54(30.3) 54(23.2) 2.683 0.263

口干眼干 26(52.0) 79(44.4) 87(37.3) 4.537 0.104

关节疼痛 3(6.0) 16(9.0) 13(5.6) 1.824 0.432

黄疸 14(28.0) 22(12.4)(1) 25(10.7)(1) 10.897 0.004

腹胀 19(38.0) 62(34.8) 62(26.6) 4.474 0.107

纳差 21(42.0) 43(24.2)(1) 54(23.2)(1) 7.989 0.019

　　与PBC-AIH OS组比较，(1)P<0.05。

表2　各组原发性胆汁性胆管炎生化免疫指标水平比较[M(P25, P75)]

Tab.2　Comparison of the baseline data of laboratory indicators in each groups [M(P25, P75)]
指标 PBC-AIH OS组(n=50) AIH-PBC组(n=178) 单纯PBC组(n=233) Z P

ALT(U/L) 112.0(62.8, 220.5) 57.0(38.8, 93.8)(1) 57.0(34.0, 96.0) 31.865 <0.001

AST(U/L) 137.5(87.0, 251.0) 64.0(46.8, 100.3)(1) 56.0(38.0, 86.0) 60.623 <0.001

TBIL(mmol/L) 26.6(15.4, 52.2) 20.6(12.6, 36.9)(2) 16.0(11.5, 25.9) 18.558 <0.001

DBIL(mmol/L) 13.6(7.2, 40.9) 9.3(5.0, 23.8)(1)(2) 6.0(4.2, 10.5) 36.129 <0.001

ALP(U/L) 273.5(153.8, 457.5) 304.0(178.3, 490.5) 255.0(152.0, 439.0) 3.310 0.191

GGT(U/L) 309.0(118.3, 466.0) 274.5(133.8, 540.5) 285.5(117.6, 480.3) 0.390 0.823

IgG(g/L) 28.4(16.1, 34.4) 17.7(15.3, 20.2)(1)(2) 13.4(11.3, 14.8) 125.809 <0.001

IgM(g/L) 4.3(2.4, 5.9) 3.6(2.3, 5.4)(2) 3.0(1.8, 4.5) 12.482 0.002

ALB(g/L) 36.2(31.6, 38.6) 38.7(35.5, 41.6)(1)(2) 39.9(37.3, 42.3) 34.757 <0.001

GLB(g/L) 44.9(32.7, 51.1) 34.2(30.4, 39.1)(1)(2) 29.3(26.7, 31.7) 108.522 <0.001

　　ALT. 谷丙转氨酶；AST. 谷草转氨酶；ALP. 碱性磷酸酶；GGT. γ-谷氨酰转肽酶；IgG. 免疫球蛋白G；IgM. 免疫球蛋白M；TBIL. 总

胆红素；DBIL. 直接胆红素；ALB. 白蛋白；GLB. 球蛋白；与PBC-AIH OS组比较，(1)P<0.05；与单纯PBC组比较，(2)P<0.05。

表3　各组原发性胆汁性胆管炎抗体阳性率比较[例(%)]

Tab.3　Comparison of antibody positive rate in each group [n(%)]
指标 PBC-AIH OS组(n=50) AIH-PBC组(n=178) 单纯PBC组(n=233) χ2 P

SSA 10(20.0) 30(16.9)(2) 20(8.6) 8.511* 0.014

SSB 7(14.0) 7(3.9)(1) 6(2.6) 13.062* 0.001

ANA 48(96.0) 169(94.9) 211(90.6) 3.763* 0.152

AMA/M2 41(82.0) 164(92.1)(1) 217(93.1) 6.725* 0.035

ASMA 10(20.0) 2(1.1)(1) 8(3.4) 22.912* <0.001

Sp100 5(10.0) 17(9.6) 25(10.7) 0.169* 0.925

gp210 21(42.0) 66(37.1) 75(32.2) 2.225* 0.330

LC-1 1(2.0) 2(1.1) 0 4.051Ñ 0.081

Ro-52 21(42.0) 88(49.4)(2) 67(28.8) 18.640* <0.001

SLA/LP 4(8.0) 1(0.6)(1) 1(0.4) 11.044Ñ 0.002

　　ANA. 抗核抗体；AMA. 抗线粒体抗体；ASMA. 抗平滑肌抗体；LC-1. 抗肝细胞胞质1型抗体；SLA/LP. 可溶性肝抗原/肝胰抗原抗

体；*. χ2检验；Ñ. Fisher精确检验；与PBC-AIH OS组比较，(1)P<0.05；与单纯PBC组比较，(2)P<0.05。

(12.4%、24.2%)及单纯PBC组(10.7%、23.2%)，差异

有统计学意义(P<0.05)；各组乏力、瘙痒、口干眼

干、关节疼痛、腹胀等症状发生率差异无统计学意

义(P>0.05，表1)。
2 . 2　生化免疫特征　A I H - P B C组A LT、A S T、

TBIL、ALB、GLB水平多介于PBC-AIH OS组与单

纯PBC组之间，其中ALT、AST水平低于PBC-AIH 
OS组，差异有统计学意义(P<0.05)；IgG、IgM、

TBIL、GLB水平高于单纯PBC组，差异有统计学

意义(P<0.05)；ALB水平高于PBC-AIH OS组，低于

单纯PBC组，差异均有统计学意义(P<0.05)。各组

ALP、GGT水平差异无统计学意义(P>0.05，表2)。
2.3　自身抗体特征　AIH-PBC组ASMA、SLA/LP、
SSB检出率明显低于PBC-AIH OS组，AMA/M2检出

率明显高于PBC-AIH OS组，SSA、Ro-52抗体检出

率高于单纯PBC组(P<0.05)。各组ANA、Sp100抗
体、gp210抗体、LC-1抗体检出率差异无统计学意

义(P>0.05，表3)。
2.4　病理分级分期　157例AIH-PBC、50例PBC-
AIH OS及184例单纯PBC患者初诊时完成肝组织病

理检查，秩和检验分析结果显示，各组肝组织病

理纤维化分级和炎症分期分布差异有统计学意义

(P<0.05)。PBC-AIH OS组纤维化分级(G)和炎症分

期(S)的等级均明显高于AIH-PBC组，AIH-PBC组明

显高于单纯PBC组(P<0.05)。FIB-4指数及APRI指数
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图1　各组原发性胆汁性胆管炎APRI、FIB-4指数及肝组织病理纤维化分级和炎症分期

Fig.1　APRI, FIB-4 indexes and pathological fibrosis grade and inflammatory stage of liver tissue
　　与PBC-AIH OS组比较，(1)P<0.05；与单纯PBC组比较，(2)P<0.05。

图2　各组原发性胆汁性胆管炎患者5年累积不良事件发

生率

Fig.2　5-year cumulative incidence of adverse events in each 

group

等肝纤维化无创评分模型评分结果显示，PBC-AIH 
OS组FIB -4、APRI指数明显高于AIH-PBC组，且

AIH-PBC组明显高于单纯PBC组(P<0.05，图1)。
2.5　预后分析　统计各组初诊未发生不良事件的患

者随访5年后不良事件的发生情况，利用Kaplan-Meier
生存分析法进行预后比较，结果显示，共纳入PBC-

AIH OS患者25例，AIH-PBC患者73例，单纯PBC患

者85例，三组患者5年累积不良事件发生率分别为

52.0%、31.5%、16.5%。Log-rank检验结果显示，PBC-
AIH OS患者5年累积不良事件发生率明显高于AIH-
PBC患者(χ2=4.027，P=0.045)，AIH-PBC患者明显高

于单纯PBC患者(χ2=4.692，P=0.037，图2)。
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需UDCA联合免疫抑制治疗才可获得生化应答。临

床上部分PBC患者伴有AIH特征，但未达到巴黎标

准，其诊断介于单纯PBC与PBC-AIH OS之间，称之

为伴AIH特征的PBC(AIH-PBC)。目前有关AIH-PBC
的研究很少报道，本研究回顾性分析AIH-PBC患者

的临床特征。

本研究发现，P B C -A I H  O S、A I H-P B C和单

纯PBC患者年龄、性别无显著差异，且均以中年

女性为主，与自身免疫性肝病(autoimmune l iver 
diseases，AILD)的流行病学研究结果类似。在临床

症状上，AILD患者症状通常不具特异性，常无明

显症状或因乏力、纳差、瘙痒、黄疸等症状就诊。

PBC的疾病发展通常分为临床前期、无症状期、症

状期、失代偿期4个阶段[14]。临床前期患者检测仅

AMA阳性，生化指标无明显异常；无症状期患者

表现为ALP、GGT等胆汁淤积指标异常但无明显临

床症状；当出现乏力、瘙痒等症状时则表示已经进

入症状期。该疾病发展过程较缓慢，从临床前期发

展至症状期通常需要10余年时间，但在此期间肝内

中小胆管的破坏却持续进行，这也是部分患者出现

临床症状就诊时即发生肝硬化的原因[15]。本研究发

现，乏力、瘙痒、口干眼干是三组患者最为常见的

3　讨　　论

PBC-AIH OS并非PBC与AIH的简单重叠，而是

具有其复杂性与异质性。巴黎标准作为EASL推荐

的诊断方法，虽较为严格，可避免PBC-AIH OS的
过度诊断，但同时可能漏诊部分患者。单纯PBC患

者常采用UDCA单药治疗，而PBC-AIH OS患者则常
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症状，但组间差异无统计学意义。在黄疸及纳差方

面，AIH-PBC与单纯PBC表现类似，二者的发生率

均低于PBC-AIH OS，这一表现可能与PBC-AIH OS
患者疾病进展更为迅速有关，这也与先前的报道结

果类似[8]。由此可见，若仅通过患者的一般特征及

临床症状，很难将三者鉴别。

从生化及免疫指标来看，单纯PBC以胆汁淤积

表现为主，表现为反映胆汁淤积的指标上升，如

ALP、GGT。ALP广泛分布于人体各组织器官，以

肝脏中含量最为丰富，其次为骨骼、肾脏、肠管、

胎盘等部位[16]。除儿童生理性增高外，ALP明显升

高多与胆汁淤积性肝病、原发或继发性肝细胞癌

等疾病相关。正常人血清中的GGT主要来源于肝

脏，其在肝内主要分布于肝细胞质及肝内胆管上皮

中。GGT通常在急性肝炎、慢性活动性肝炎及失

代偿期肝硬化时轻中度升高。而发生胆汁淤积性

肝病时，GGT常因排泄不畅逆流入血，可显著升

高[17]。AIH的典型生化表现为转氨酶和IgG升高，

部分AIH患者的转氨酶高于正常值上限10倍以上，

PBC-AIH OS则兼有肝细胞炎症表现，AIH-PBC介

于二者之间，但表现更倾向于PBC-AIH OS。PBC-
AIH OS的ALT、A ST水平显著高于AIH-PBC，主

要原因可能是利用巴黎标准诊断PBC-AIH OS时，

由于患者人群ASMA阳性率较低，通常采用ALT或

AST>5×ULN的标准。此外，PBC-AIH OS界面性

肝炎表现也较AIH-PBC更常见、更严重，预示肝

细胞坏死更重，也可导致转氨酶升高。AIH-PBC
的TBIL、Ig G、IgM、GLB水平显著高于单纯PBC
患者，ALB水平低于单纯PBC患者，表明相较单纯

PBC，AIH-PBC免疫反应程度更重，肝细胞合成功

能受损也更为明显。有研究发现，IgM与IgG比值可

用于鉴别PBC患者是否重叠AIH[18]，提示医师需要

关注IgG显著升高的PBC患者是否合并AIH。

本研究自身抗体检测结果显示，AIH-PBC组

和单纯PBC组SMA、SL A/LP抗体检出率明显低于

PBC-AIH OS组，提示SMA、SLA/LP抗体主要用于

PBC-AIH OS与其他AILD的鉴别。而ANA、AMA、

Sp100抗体、gp210抗体检出率三组间无显著差异，

提示其主要用于PBC的诊断及与AIH的鉴别诊断。

本研究中，AIH-PBC和PBC-AIH OS的抗Ro-52抗体

检出率明显高于单纯PBC组，这与Saito等[19]的报道

相符。值得关注的是，PBC-AIH OS组及AIH-PBC
组SSA、SSB抗体的检出率明显高于单纯PBC组，这

也显示出AILD重叠状态的复杂性。SSA的抗原包含

Ro-52和Ro-60两种蛋白，SSB的抗原为48 kD的磷酸

化蛋白[20]。通常认为SSA和SSB与干燥综合征、系

统性红斑狼疮等自身免疫性疾病密切相关 [21]。流

行病学研究发现，AILD患者常同时伴有一种或多

种肝外自身免疫性疾病。PBC患者中，40%~60%可

检测到干燥综合征相关抗体，5.6%~23.6%可伴有自

身免疫性甲状腺炎(autoimmune thyroiditis，AT)，
1.4%~12.3%可伴有系统性硬化(systemic sclerosis，
SSc)[22]。此外，类风湿关节炎(rheumatoid arthritis，
RA)、系统性红斑狼疮、白癜风在AILD患者中亦不

少见，增加了临床诊断的难度，原因在于这些肝外

自身免疫性疾病可同时伴有肝细胞或胆管上皮的受

累。因此在AILD的临床诊治工作中，需要考虑患

者是否可能同时伴有其他肝外自身免疫性疾病，以

便根据疾病的轻重缓急，制定综合治疗方案。

To等[3]发现，相比一般PBC患者，PBC-AIH OS
患者疾病进展更迅速，发生肝硬化、门脉高压、食

管静脉曲张、消化道出血、腹水、肝移植及死亡的

风险更高。本研究病理及超声检查结果显示，AIH-
PBC在疾病进展方面与PBC-AIH OS类似，PBC-AIH 
OS及AIH-PBC初诊患者病理分级分期以及肝纤维化

无创评分均显著高于单纯PBC患者，5年累积不良

事件发生率高于单纯PBC患者，表明PBC-AIH OS及
AIH-PBC患者预后较单纯PBC患者差。因此，加深

对AIH-PBC的认识，早期诊断及有效诊治对提高患

者生存质量和改善预后尤为重要。

综上所述，AIH-PBC在生化、免疫、病理特征

及长期预后方面都与单纯PBC有所不同。在PBC的

诊疗过程中应首先甄别出合并干燥综合征或其他自

身免疫性疾病的患者，可考虑UDCA联合激素或其

他相应方法治疗。其次筛选出符合巴黎标准的患

者，并给予UDCA联合激素治疗。对不符合巴黎标

准的PBC患者可根据IAIHG简化积分标准界定其是

否伴有AIH特征，若简化积分<6分，则评定为单纯

PBC并给予UDCA单药治疗，应答不佳时可加用贝

特类、吗替麦考酚酯等二线药物；若简化积分≥6
分，则评定为AIH-PBC，因其长期预后较单纯PBC
差，随访期间应密切观察患者疗效及病情变化，可

考虑在UDCA治疗的基础上加用免疫抑制治疗。
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