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  [摘要] 2022年10月,中华消化杂志发表了中华医学会消化病学分会炎症性肠病学组制订的《肠型贝赫切特

综合征(肠白塞病)诊断和治疗共识意见》,该共识意见结合国内外研究,对肠道受累的白塞病的症状、诊断及鉴别

诊断、活动度评价和治疗进行了归纳总结,为医务人员诊治肠白塞病提供了更规范、更全面的依据。本文对该共识

意见进行解读,并与2021年中华医学会风湿病学分会提出的《白塞综合征诊疗规范》相对照,以期加深临床医师对

中国肠白塞病共识的理解,提高肠白塞病的诊治水平。
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  贝赫切特病(Behçet'sdisease,BD),又称为白

塞病,是一类可累及全身多脏器、慢性系统性血管炎

症性疾病,其在肠道受累称为肠白塞病(intestinal
Behcet'sdisease,IBD)。BD在中东、远东、地中海

地区发病率较高,疾病表达存在地域性差异[1-3]。
其出现肠道受累时与克罗恩病(Crohn'sdisease,

CD)鉴别困难,且IBD兼具预后较差,易出现并发症

的特点,随着人们对IBD的诊断和治疗研究的逐渐

深入,2022年中华医学会消化病学分会炎症性肠病

学组基于国际共识和我国最新研究现状,讨论制定

出《肠型贝赫切特综合征(肠白塞病)诊断和治疗共

识意见》[4](以下简称中国IBD共识)。中国IBD共

识从IBD症状、诊断及鉴别诊断、活动度评价、治疗

四个方面进行了归纳总结,是我国首个针对肠道受

累的白塞病的诊疗意见。本文与2021年中华医学

会风湿病学分会《白塞综合征诊疗规范》(以下简称

2021年共识)[1]相对照,对其中BD肠道受累部分进

一步补充和完善,以期加深临床对中国IBD共识的

理解,提高临床对IBD诊治水平,对中国IBD共识

进行如下解读。

1 IBD的症状

2021年共识突出强调了消化道症状、全身表

现、并发症,中国IBD共识结合国内外共识及最新

研究进行了补充完善。区别于日本2020年肠型贝

赫切特综合征循证诊断和临床实践指南(以下简称

2020年日本共识)[5]提出的右下腹痛和血便,中国

IBD共识提出腹痛是IBD最常见的消化道症状,其
次为腹 泻。因IBD 消 化 道 症 状 缺 乏 特 异 性,且

93.1%的患者消化道症状出现晚于系统症状[4],故
全身表现对诊断具有重要价值。研究发现并非所有

IBD患者在存在肠道表现时均伴有系统性表现,因
此中国IBD共识根据是否伴有系统性白塞症状将

其分为两种亚型[4]:Ⅰ型为有系统性白塞病,且存在

典型肠道溃疡等肠道表现;Ⅱ型为无系统性白塞病,
但存在典型肠道溃疡和其他肠道表现。中国IBD
共识强调IBD全身表现有发热、复发性口腔溃疡、
生殖器溃疡、眼部病变、皮肤病变、关节炎、血管损

害、神经系统疾病、血液系统疾病等,特别提出了“发
热”这一非特异性表现,部分患者发热与疾病活动度

相关。与2021年共识一致,中国IBD共识认可并强

调肠穿孔、消化道出血、肠瘘、脓肿、血栓栓塞等并发

症,新增合并骨髓异常增生综合症(myelodysplastic
syndrome,MDS)时出现肠道受累的风险增加,且
在2020年日本共识特别指出伴8号染色体三体等

位基因的 MDS更为常见[5]。

2 IBD的诊断及鉴别诊断

关于IBD的诊断,2021年共识突出强调了临床

症状、针刺试验、内镜、肠道CT、手术病理在诊断中

的重要价值,中国IBD共识对辅助检查进行进一步
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补充,且通过德尔菲法专家评分首次明确了IBD临

床、内镜、影像、病理典型特征,为临床诊断IBD提

供参考。首先,中国IBD共识通过德尔菲法明确了

IBD临床典型特征,其消化道症状评分从高到低依

次为腹痛、便血、腹泻,并发症评分依次为肠出血、肠
穿孔、肠狭窄、肠梗阻、腹腔脓肿。其次,中国IBD
共识认可针刺试验和 HLA-B51等位基因检测对诊

断IBD具有一定价值,但未发现 HLA-B51以外其

他明确有助于诊断及鉴别的实验室检查或生物标记

物,2020年日本共识强调存在高水平炎症反应、低
蛋白血症和贫血时应考虑IBD,但仍非IBD特征性

实验室检查。第三,中国IBD共识认可并强调了结

肠镜检查对IBD诊断和鉴别诊断的重要意义,并对

2021年共识提出的结肠镜下溃疡表现进行完善,明
确其典型特征为圆形或类圆形的深溃疡、火山口样

溃疡,溃疡边缘清晰,呈单发或多发,多发数量<5
个且互相不融合,以回盲部边界清晰的单个巨大溃

疡最为典型[4]。第四,鉴于IBD全消化道均可受

累,且2020年日本共识强调食管中段溃疡受累也应

考虑IBD,故单凭结肠镜检查有时无法解释消化道

不适,中国IBD共识除了2021年共识提出的肠道

CT外对检查方式进一步补充,更加强调了对小肠

受累的发现与评估,肯定了胶囊内镜、小肠镜及磁共

振小 肠 造 影 (magneticresonanceenterography,

MRE)的价值,并指出以空肠受累最常见[6]。小肠

计 算 机 断 层 扫 描 造 影 (computertomography
enterography,CTE)、磁共振小肠造影和腹部肠道

超声检查这三项检查均可显示肠管周围组织的病变

情况,其中CTE/MRE的IBD典型表现为肠道受累

节段<3处,受累节段长度一般<5cm,对辅助IBD
诊断、鉴别诊断及发现并发症有一定作用。由于腹

部肠道超声方便、无创的特点,可用于并发症的发

现、监测、随访[7]。第五,2021年共识中仅提及手术

病理发现血管炎,中国IBD共识额外新增通过内镜

黏膜活体组织检查(以下简称活检)发现血管炎也是

确诊的部分依据,但由于其多位于溃疡基底深部,单
纯依靠内镜黏膜活检诊断困难,因此中国IBD共识

特别强调不建议其作为诊断的必要条件。最后,中
国IBD共识提出中国IBD诊断标准,应符合2021
年共识诊断标准即2014年白塞病国际研究小组制

定的国际白塞病诊断新标准,同时要求具有BD相

关典型肠道溃疡。对于不符合系统性IBD的诊断

标准的患者,可参考2009年韩国协作组提出的IBD
的诊断标准[8]进行协助诊断。

关于IBD的鉴别诊断,由于IBD与克罗恩病临

床特点相似,鉴别困难,与2021年共识相比,中国

IBD共识更为详细具体地提出了IBD与CD的鉴别

依据及鉴别思路,基于症状、内镜、影像、病理等多方

面综合考虑,首次全面总结了二者鉴别要点,以期为

临床鉴别提供依据。首先,从临床表现上,IBD发生

口腔、生殖器及眼部及皮肤病变,皮肤针刺试验阳性

更为多见,较少累及直肠肛管,较少发生肛瘘,而

CD更易出现肛周病变[9]。其次,从内镜表现上,

IBD典型内镜表现为圆形或类圆形溃疡,溃疡边界

清楚,炎性息肉较少见,CD典型内镜表现是纵行溃

疡、铺路石征及炎性息肉。第三,从影像学上分析,

IBD的肠壁多为轻中度强化,增厚及强化程度不如

CD明显[10],而CD肠系膜侧肠壁病变往往较对侧

更为严重,部分可出现肠系膜脂肪增生或爬行脂肪,
这些特征均少见于IBD。由于影像学研究较少,可
与内镜联合应用协助鉴别。最后,从病理角度来说,

IBD典型病理表现为血管炎,CD表现为上皮样肉芽

肿,但由于两者典型病理表现检查率均较低,故依靠

病理鉴别诊断价值有限。
中国IBD共识提出当鉴别与IBD具有相似的

症状的其他肠病包括淋巴瘤、缺血性肠病、药物性肠

病,以及其他感染性肠病如肠结核、耶尔森菌结肠

炎、巨细胞病毒性肠炎、EB病毒肠炎、阿米巴肠病、
血吸虫病和组织胞浆菌病等时,需结合流行病学史、
相关病原学检查及内镜、病理进行综合鉴别。

3 IBD活动度评价

与2021年共识仅采用2006年制定的BD近期

活动量表(BDcurrentactivityform,BDCAF)用于

BD疾病活动度评估不同,中国IBD共识新增针对

IBD的活动度评价体系,将对BD单一量表评估更

改为对IBD进行评分体系、实验室指标和内镜下溃

疡表现这三项的综合评价,以求对IBD进行更为精

准评估,在2020年日本共识中这三项还可用于IBD
的严重程度评估。首先,中国IBD共识将BD评分

量表替换为2011年Cheon提出的IBD疾病活动指

数(diseaseactivityindexforintestinalBechcet's
disease,DAIBD)[11]。DAIBD评分项目根据分值对

IBD的疾病活动情况进行了分期,见表1。
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表1 基于DAIBD分值对应IBD疾病活动分期

DAIBD分值(分) IBD疾病活动分期

≤19 临床缓解期

20~39 轻度活动期

40~74 中度活动期

≥75 重度活动期

  中国IBD共识强调了DAIBD对疾病活动度、
预后和治疗具有一定的预测价值,但由于此评分未

纳入实验室、内镜、影像学指标等,可能会低估病情

严重程度,因此中国IBD共识指出目前尚需大样本

的研究来验证并完善评分体系。其次,2021年共识

指出中性粒细胞/淋巴细胞比值升高提示BD病情

活动,中国IBD共识亦认可C反应蛋白(C-reactive
protein,CRP)和 红 细 胞 沉 降 率 (erythrocyte
sedimentationrate,ESR)是反映炎症活动重要指

标,但上述指标均存在特异性低的缺点。中国IBD
共识的一大亮点在首次特别提出了实验室指标粪钙

防卫蛋白在疾病活动评估中的积极作用。1980年

Fagerhol等首次从粒细胞中分离出钙防卫蛋白,

Kim等[12]研究发现其与内镜下溃疡活动密切相关,
并且选择钙防卫蛋白值68.89μg/g作为预测BD肠

道是否存在典型溃疡的界点,兼具敏感度与特异度,
亦与DAIBD明显相关,因此粪钙防卫蛋白可用于

辅助IBD的疾病活动评估,但其他相关实验室指标

的临床研究仍有限。最后,中国IBD共识首次提出

并强调内镜下溃疡对疾病活动评估的价值,但目前

尚无相关内镜评分体系,推荐参考CD内镜评分系

统[13]。

4 IBD的治疗

中国IBD共识从治疗目标、分期分度治疗、药
物治疗、营养支持、手术治疗这5个方面阐述IBD
治疗的方法及注意事项。

中国IBD共识指出短期治疗目标为改善患者

的肠内和肠外症状,使炎症指标如CRP等恢复至正

常参考值范围内、达到临床缓解;对无临床症状且血

清CRP在正常参考值范围内的患者,建议将黏膜愈

合作为进一步的治疗目标。长期治疗目标为避免复

发,预防IBD进展,以及防止并发症的发生。
中国IBD共识中IBD分期分度治疗方案均与

2021年共识保持一致,但是中国IBD共识更为系统

地按照药物的治疗反应制定具体的治疗方案,对用

药剂量及方式给出了更为详尽的指导。
第一,推荐氨基水杨酸制剂作为轻、中度IBD

诱导期和缓解期的治疗用药,剂量参照我国炎症性

肠病诊治共识[14],建议活动期5-氨基水杨酸使用剂

量为3~4g/d,缓解期为2~3g/d。因柳氮磺吡啶

具有抗风湿性关节炎的疗效,对于合并关节炎尤其

是外周性关节炎患者推荐使用剂量为3~4g/d。
第二,推荐糖皮质激素用于中重度活动期IBD,

特别是对于伴有严重的全身症状,以及氨基水杨酸

制剂无效的患者。中度或中重度IBD患者可口服

用药,重度者建议静脉用药。因为激素减量存在复

发的风险,建议参照我国炎症性肠病诊治共识[9]中

CD治疗方案进行缓慢减量,先应用0.75~1.00mg·

kg-1·d-1,待 症 状 缓 解 后 每 周 减 5 mg,减 至

20mg/d后每周减2.5mg直至停用。
第三,免疫调节剂药物中的巯嘌呤类药物推荐

用于中重度患者、激素依赖患者、或肿瘤坏死因子α
(tumornecrosisfactor-α,TNF-α)拮抗剂无效患者

的维持治疗,其可与TNF-α拮抗剂联合用药,也可

用于肠切除术后维持治疗及预防疾病复发,用药剂

量可参考2020年日本共识和我国炎症性肠病诊治

共识[14]给药。因巯嘌呤类药物具有骨髓抑制、白细

胞减少和脱发的风险,中国IBD共识及2020年日

本共识均强调在用药前行 Nudix水解酶15(nudix
hydrolase15,NUDT15)基因多态性检测进行风险

预测[1],而对于 NUDT15R139C 纯合子(T/T)多
态性患者不推荐用药[15]。

第四,中国IBD共识特别强调推荐沙利度胺用

于中重度和/或激素依赖和激素无效的IBD患者的

治疗,删掉了2021年共识提及的“此可用于食管溃

疡”的说法。此外,推荐环磷酰胺用于激素依赖和激

素无效难治性IBD患者的维持治疗,并指出有小样

本研究表明甲氨蝶呤、他克莫司、环孢素等免疫调节

剂联合生物制剂有一定的效果,但单药疗效尚不清

楚,故在2020年日本共识中也特别指出不建议甲氨

蝶呤单独应用,目前仅考虑用于治疗难治性IBD。
此外,中国IBD共识药物治疗更新亮点还在于

对生物制剂使用的指导。生物制剂区别于氨基水杨

酸制剂、糖皮质激素和巯嘌呤类药物等传统药物,主
要为TNF-α拮抗剂包括英夫利西单抗和阿达木单

抗药物。对中重度活动期以及传统治疗无效的难治

性IBD患者有诱导缓解和维持缓解作用。中国IBD
共识推荐英夫利昔单抗使用剂量为活动期第0、2、6
周时静脉给药5mg/kg,有应答的患者可进行缓解

期治疗(5mg/kg,8周1次)。推荐阿达木单抗使用

剂量为活动期第0、2、4周分别皮下注射160、80、

40mg,有应答的患者考虑每隔1周进行1次40mg
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的缓解期治疗。其他生物制剂主要包括白细胞介素

(interleukin,IL)-1抑制剂(阿那白滞素;康纳单

抗)、IL-12/IL-23抗体拮抗剂(乌司奴单抗)对治疗

BD有一定疗效,但其治疗BD证据有限且缺乏用于

IBD治疗的相关证据。此外,2020年日本共识提出

秋水仙碱偶尔可与其他药物联合用于BD经验性治

疗,因其治疗IBD的疗效尚不明确,故在中国IBD
共识未被提及。2020年日本共识提及他克莫司可

用于对常规药物治疗无效的IBD患者,因治疗案例

个数 较 少,仅 为 C1推 荐,故 亦 未 纳 入 中 国IBD
共识。

在营养支持方面,中国IBD共识与2021年共

识保持一致,对存在营养不良的IBD患者推荐肠内

营养(enteralnutrition,EN)和肠外营养治疗。全身

症状严重、合并肠道并发症或不能口服药物患者可

适当考虑短期肠外营养治疗,但考虑全胃肠外营养

(totalparenteralnutrition,TPN)有导管感染和血

栓形成的风险,故患者改善后应尽量应用EN进行

营养支持。EN 除营养支持外还具有辅助治疗作

用,日本第二版共识[16]提出EN对诱导治疗有效,
在2020年日本共识也建议考虑ED作为药物治疗

无效的附加治疗,但关于EN治疗作用的证据尚不

足,因此中国IBD共识对是否推荐全EN治疗IBD
尚未达成共识。

与2021年共识相比,中国IBD共识对手术指

征进行更为明确的规范,提出了合并严重并发症如

肠穿孔、严重肠腔狭窄、消化道大出血、腹腔脓肿等

为IBD进行手术治疗的绝对适应证,出现反复药物

治疗效果差和严重影响生活质量的肠道并发症为相

对适应证。中国IBD共识认可2021年共识术后复

发风险高且易在吻合口附近的观点,因此中国IBD
共识强调建议在围手术期控制疾病活动,并在术后

应用硫嘌呤药物维持治疗,来降低术后复发风险。
中国IBD共识额外指出疾病活动度高、营养不良、
合并感染、长期使用激素等因素易造成手术并发症

的发生,对于上述情况患者,中国IBD共识首次强

调采用病变肠管切除并造口取代Ⅰ期肠吻合治疗方

案。此外,2020年日本共识强调深部溃疡,尤其是

火山状溃疡[17]亦可导致高风险术后并发症的发生,
且诊断时发病年龄小和高水平CRP是病情进展严

重的重要因素[18]。
中国IBD共识与2021年共识一致,强调IBD

患者同时合并其他器官受累时,应该遵循指南,综合

考虑进行个体化精准治疗。目前对IBD患者尚无

标准的停药方案,对有重要脏器受累者,应结合患者

的年龄、性别、疾病严重程度,待疾病缓解2~5年后

逐步降低免疫抑制剂剂量,中国IBD共识特别强调

任何停药方案都需在专家指导下进行。此外,2020
年日本共识还对儿童IBD治疗提出了建议,BD中

儿童肠道受累发病率高于成年人,且手术重复率更

高,治疗方法与成年人一致,强调尽量减少皮质类固

醇的使用[5]。

5 总  结

中国IBD共识结合国内外指南和最新研究进

展,明确了IBD典型特征和诊断方法,系统归纳IBD
和CD的鉴别诊断要点,新增对IBD疾病活动度评

估,对IBD的治疗目标进行了阐述,规范了5-ASA、
激素、免疫抑制剂和生物制剂用药剂量及适应证,明
确营养支持治疗与手术治疗的注意要点,为临床诊

治IBD提供了依据。
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