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　　[摘要]　目的:探讨IgG4相关疾病(IgG4-RD)的临床特征和影像学特征,提高鼻咽IgG4-RD早期的诊断能

力,减少误诊与漏诊。方法:通过电子病例系统采集患者基本信息,包括年龄、性别、症状、病程和诊疗过程。记录

患者住院期间及门诊随诊的实验室检查资料,包括鼻内镜检查、EB病毒水平、IgG4水平及 C反应蛋白水平等。
对患者的CT、MRI以及PET-CT特征进行总结分析,并收集所有患者的病理和免疫组织化学结果。结果:4例患

者均行病灶部分切除活检术,病理结果显示炎性肉芽组织和纤维组织增生,淋巴细胞、浆细胞和中性粒细胞浸润

较多,免疫组织化学IgG4+浆细胞每高倍视野均>10个。结合病史、影像学检查、血清学结果及相关治疗,最终

诊断为IgG4-RD,经激素和免疫抑制治疗后症状均有明显改善。结论:IgG4-RD与鼻咽癌的临床表现高度相似,
对伴有似鼻咽癌症状且多次活检无法明确病理的患者,需要与IgG4-RD进行鉴别,及时诊断IgG4-RD对预防活

动性疾病患者继发性脏器损害具有重要意义。
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Abstract　Objective:Thepurposeofthisarticlewastodiscusstheclinicalfeaturesandimagingcharacteristics
ofIgG4-relateddisease(IgG4-RD)inordertoidentifynasopharyngealIgG4-RDatanearlystage.Methods:The
basicinformationofthepatients,includingage,sex,symptoms,diseasedurationandtreatmentprocess,wascol-
lectedthroughtheelectroniccasesystem.Laboratorytestsincludingnasalendoscopy,EBVlevels,IgG4levels
andC-reactiveproteinlevelswererecordedduringhospitalizationandoutpatientfollow-up.Allradiologicalima-
gingandpostoperativepathologydataarecollected,analyzedandsummarized.Results:Allpatientsunderwent
partialexcisionalbiopsyofthelesion.Thepathologicalfindingsshowedinflammatorygranulomatousandfibrous
tissuehyperplasiawithahighinfiltrationoflymphocytes,plasmacellsandneutrophils,andimmunohistochemis-
tryexaminationshowedIgG4+ plasmacellsweremorethan10perhighmagnificationfield.Combiningmedical
history,imaging,serologicalfindingsandrelevanttreatment,allfourpatientswerediagnosedwithIgG4-associat-
eddisease.Andtheirsymptomsimprovedsignificantlyafterhormonalandimmunosuppressivetreatment.Conclu-
sion:IgG4-RDhasahighlysimilarclinicalpresentation withnasopharyngealcarcinoma.Differentiationfrom
IgG4-RDshouldbeconsideredforthosepathologycannotbeclarifiedbymultiplebiopsies.Timelydiagnosisof
IgG4-RDisimportanttopreventsecondaryorgandamageinpatientswithactivedisease.
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　　IgG4相关性疾病(IgG4-relateddisease,IgG4-
RD)的主要临床特征是受累器官的肿胀病变,伴有

典型的血清学和组织学特征包括淋巴浆细胞增生、
纤维化、闭塞性静脉炎和血清IgG4升高,如果不及

时治疗,可导致永久性器官损伤和死亡[1-3]。IgG4-
RD耳鼻咽喉部受累的诊断检查目前具有挑战性,
因为有很多的鉴别诊断需要考虑,包括类似耳鼻咽

喉恶性肿瘤表现。根据累及部位不同,IgG4-RD发

生在鼻腔表现为流涕、鼻塞及钝性头痛[4];发生在

咽喉部位可表现出持续咳嗽、吞咽疼痛及发声困难

等症状[5];而耳科症状最初可表现为耳鸣、进行性

感音神经性听力丧失、浆液性中耳炎,甚至眩晕[6]。
但发生在鼻咽部的IgG4-RD 尚未见报道,这类患

者在诊治过程中容易被误诊而延误治疗。为了提

高对鼻咽部IgG4-RD 的认识并且早期能识别该

病,本文总结分析2018年12月—2020年7月我院

4例具有类鼻咽恶性肿瘤表现、最终诊断为鼻咽部

IgG4-RD的患者的临床资料,以探讨该疾病的临床

特征和影像学特征,旨在增加临床医生对该病的认
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知,减少误诊与漏诊。
1　材料与方法

回顾性分析2018年12月—2020年7月就诊

于我科诊断为IgG4-RD的4例患者临床资料。根

据IgG4-RD诊断标准[7]:①一个或多个器官出现

弥漫性或局限性肿胀或肿块;②血清IgG4>135
mg/dL;③每高倍镜视野下IgG4+ 浆细胞>10个。
满足上述3项者可以确诊;满足①和③两项者为很

可能诊断;满足①和②两项者为可能诊断。结合以

上标准,制定入组标准为:诊断为鼻咽部IgG4-RD,
其诊断依据主要为:①病变以鼻咽部实性占位性为

主;②血清IgG4>135mg/dL;③鼻咽部病变病理

活检为炎性肉芽组织及纤维组织,大量浆细胞浸

润,且高倍镜下IgG4+浆细胞>10个;④糖皮质激

素治疗效果应答良好;⑤排除其他免疫性疾病。
通过电子病例系统采集患者基本信息,包括年

龄、性别、症状、病程和诊疗过程。记录患者住院期

间及门诊随诊的实验室检查资料,包括鼻内镜检

查、EB病毒水平、IgG4水平及C反应蛋白水平等。
对患者的 CT、MRI以及PET-CT特征进行总结分

析,并且收集所有患者的病理和免疫组织化学结果。
4例 IgG4-RD 患 者 中,男 3 例,女 1 例;年

龄53~64岁;病程4~6个月。患者主诉包括头

痛、涕中带血或复视。血清EB病毒IgA抗体阳性2
例,阴性2例;C反应蛋白水平20.0~32.1 mg/L,

IgG4水平在218~765mg/dL之间。4例患者的

基本情况及临床资料见表1。
2　结果

所有患者均接受纤维内镜和 MRI增强检查,
提示鼻咽占位性病变。例1患者鼻咽后壁、鼻尖壁

有软组织肿块,侵及斜坡,需与鼻咽癌相鉴别(图
1);例2患者鼻咽右侧壁黏膜增厚,右侧咽隐窝变

浅、平直,右侧腭帆提肌脂肪间隙显示不清(图2),
全身 PET-CT 检查发现病灶中心均提示18F-脱氧

葡萄糖(18F-FDG)代谢活跃,其余全身扫描未见明

显异常,提示为单一部位;例3患者鼻咽壁后壁增

厚,双侧隐窝消失(图3);例4患者鼻咽壁及左后壁

黏膜增厚不均匀,鼻咽部顶壁及左后壁黏膜不均匀

增厚,病灶累及左侧腭帆张、提肌,翼内、外肌、头长

肌,部分包绕左侧海绵窦(图4)。4例均发生在鼻

咽部,且表现为咽窝变浅,鼻咽壁、后壁及病变侧壁

明显增厚。在较严重的患者中,病变还累及腭帆提

肌或翼内、外肌,甚至伴有颅底骨破坏。
所有患者均行病灶部分切除活检术,病理结果

显示炎性肉芽组织和纤维组织增生,淋巴细胞、浆
细胞和中性粒细胞浸润较多,免疫组织化学IgG4
+浆细胞每高倍视野均>10个。

结合病史、影像学检查、血清学结果及相关治

疗,4例患者最终诊断为IgG4-RD,经激素和免疫抑

制治疗后症状均有明显改善。

表1　鼻咽部IgG4-RD患者基本情况

例序 性别 年龄/岁 病程 症状 EB病毒
血清IgG4/
(mg·dL-1)

IgG4+细胞/
每高倍镜视野

治疗 转归

1 男 63 5个月 反复头痛 - 218 22 激素+环磷酰胺 缓解

2 男 53 5个月 鼻出血、复视 + 324 >10 激素+环磷酰胺 缓解

3 女 64 4个月 头痛 + 268 75 激素+环磷酰胺 缓解

4 男 66 6个月 头痛 - 765 >10 激素+环磷酰胺 缓解

3　讨论

鼻咽部受累的IgG4-RD的临床症状及影像学

表现与鼻咽恶性肿瘤相似,但两者的治疗选择上却

截然不同。鼻咽恶性肿瘤首选放射治疗,而糖皮质

激素是所有IgG4-RD活跃患者诱导缓解的一线药

物,糖皮质激素治疗后得以缓解是IgG4-RD 与恶

性肿瘤治疗上的鉴别点,但是在诊断明确之前应当

谨慎使用糖皮质激素。因此早期识别IgG4-RD非

常重要。
IgG4-RD患者的血清学结果大多是非特异性

的,血清IgG4水平升高可以由多种疾病引起,包括

干燥综合征、结节病、多中心Castleman病、肉芽肿

合并多血管炎、嗜酸性肉芽肿合并多血管炎、嗜酸

性肉芽肿及恶性淋巴瘤等,所以血清IgG4的升高

目前仅对IgG4-RD最初的筛查有帮助[8-10]。

对于鼻咽部肿物,我们常常选择做 MRI检查,
但大 多 是 非 特 异 性 的。本 研 究 中,4 例 鼻 咽 部

IgG4-RD患者在早期的 MRI检查中均报告怀疑鼻

咽癌,表现为 T2WI上呈高信号,T1WI呈低信号,
增强扫描明显强化。而且病变范围也如鼻咽癌,逐
渐向周围组织扩展,可累及咽旁间隙、枕骨斜坡、蝶
骨及颞骨等,周围骨质遭到破坏,随着疾病的发展

还可侵犯颈内动脉管、颈静脉孔及内听道等。
Takahashi等[11]报道只有在无相关炎症发作

时,PET-CT 可以诊断出IgG4-RD,并 且 在 治 疗

后18F-FDG吸 收 减 少 可 以 评 估 治 疗 效 果,目 前

PET-CT更多被用于评估病灶范围以及对疾病的

程度进行分期,且能辅助定位活检部位,以提高活

检的检出率。本研究 中,仅 有 1 例 患 者 行 全 身

PET-CT检查,除了鼻咽部病灶外,其余脏器并未
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见到明显的18F-FDG浓聚的情况,可以排除由其他

器官导致血清IgG4水平升高的情况;其余3例行

腹部彩超、胸部 CT 也未显示有占位性病变存在。

所有患者均以鼻咽部症状为主要症状,无其他脏器

并发症,考虑为均以鼻咽部首发的IgG4-RD。

图1　例1患者纤维镜检查、放射学和组织学特征　1a~1c:纤维镜及 MRI提示鼻咽后壁及鼻尖壁有软组织肿块,侵及

斜坡,需与鼻咽癌鉴别;1d:苏木精-伊红染色示炎性肉芽组织水肿;　图2　例2患者纤维镜检查、放射学和组织学特征

　2a~2c:纤维镜和 MRI提示鼻咽右侧壁黏膜增厚,右侧咽隐窝变浅、平直,右侧腭帆提肌脂肪间隙显示不清;2d:右侧

鼻咽部18F-FDG浓聚;2e:苏木精-伊红染色显示淋巴细胞、浆细胞及少量中性粒细胞,嗜酸粒细胞浸润,伴纤维组织增

生;　图3　例3患者纤维镜检查、放射学和组织学特征　3a~3c:纤维镜及 MRI提示鼻咽后壁增厚,双侧隐窝消失;
3d:苏木精-伊红染色显示肉芽组织增生,浆细胞浸润增多;　图4　例4患者纤维镜检查、放射学和组织学特征　4a~
4c:纤维镜及 MRI提示鼻咽壁及左后壁黏膜增厚不均匀,鼻咽部顶壁及左后壁黏膜不均匀增厚,病灶累及左侧腭帆张、
提肌,翼内、外肌、头长肌,部分包绕左侧海绵窦;4d:苏木精-伊红染色显示淋巴细胞、中性粒细胞和嗜酸粒细胞浸润。
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　　明确诊断IgG4-RD需要严格的临床病理相关

性,因为临床评估、实验室评估和影像学研究往往

不易将其与肿瘤及感染性炎症等疾病区分开来,但
鼻咽病灶位于深部腔隙,常常限制了病理标本的获

取,准确的鼻咽部组织活检对诊断非常重要。本研

究中的患者均有反复活检的情况,多次活检的结果

为“慢性炎症”,但临床表现与病理结果不符。例1
和例2患者最终在导航引导下精准活检才取得满

意的组织病理。
临床上,伴有似鼻咽癌症状且多次活检无法明

确病理的患者,需要与IgG4-RD进行鉴别,结合血

清学及 PET-CT,排除其他部位引起IgG4-RD 的

可能,必要时结合导航系统引导以获取更加准确的

组织标本。
IgG4-RD可以首发及单一表现累及鼻咽部,组

织活检是目前诊断IgG4-RD的有效手段。临床医

生在临床工作中应对该类患者加以鉴别,对多次活

检无法明确恶性改变的鼻咽部占位,行必要的血清

IgG4检测和影像学检查,尤其是动态 MRI以及

PET-CT,排除其他部位IgG4-RD 的可能。同时,
导航引导精准取材对提高鼻咽部IgG4-RD的诊出

率非常有效。
利益冲突　所有作者均声明不存在利益冲突

参考文献
[1] ShimizuY,YamamotoM,NaishiroY,etal.Necessity

ofearlyinterventionforIgG4-relateddisease--delayed
treatmentinducesfibrosisprogression[J].Rheuma-
tology(Oxford),2013,52(4):679-683.

[2] Della-TorreE,LanzillottaM,DoglioniC.Immunology
ofIgG4-relateddisease[J].ClinExpImmunol,2015,

181(2):191-206.

[3] BledsoeJR,Della-TorreE,RovatiL,etal.IgG4-relat-
eddisease:reviewofthehistopathologicfeatures,dif-
ferentialdiagnosis,andtherapeuticapproach[J].AP-
MIS,2018,126(6):459-476.

[4] SasakiT,TakahashiK,MinetaM,etal.Immunoglob-
ulinG4-relatedsclerosingdiseasemimickinginvasive
tumorinthenasalcavityandparanasalsinuses[J].
AJNRAmJNeuroradiol,2012,33(2):E19-20.

[5] VölkerHU,Scheich M,ZettlA,etal.Laryngealin-
flammatorymyofibroblastictumors:Differentclinical
appearanceandhistomorphologicpresentationofone
entity[J].HeadNeck,2010,32(11):1573-1578.

[6] ChoHK,LeeYJ,ChungJH,etal.OtologicManifes-
tationinIgG4-RelatedSystemicDisease[J].ClinExp
Otorhinolaryngol,2011,4(1):52-54.

[7] UmeharaH,OkazakiK,MasakiY,etal.Comprehen-
sivediagnosticcriteriaforIgG4-relateddisease(IgG4-
RD),2011[J].ModRheumatol,2012,22(1):21-30.

[8] KamisawaT,ZenY,PillaiS,etal.IgG4-relateddis-
ease[J].Lancet,2015,385(9976):1460-1471.

[9] DeshpandeV,ZenY,ChanJK,etal.Consensusstate-
mentonthepathologyofIgG4-relateddisease[J].
ModPathol,2012,25(9):1181-1192.

[10]KhosroshahiA,WallaceZS,CroweJL,etal.Second
InternationalSymposiumonIgG4-RelatedDisease.In-
ternationalConsensus Guidance Statement on the
ManagementandTreatmentofIgG4-RelatedDisease
[J].ArthritisRheumatol,2015,67(7):1688-1699.

[11]TakahashiH,YamashitaH,MorookaM,etal.Theu-
tilityofFDG-PET/CTandotherimagingtechniques
intheevaluationofIgG4-relateddisease[J].Joint
BoneSpine,2014,81(4):331-336.

(收稿日期:2021-12-27)

·692· 临床耳鼻咽喉头颈外科杂志　 第36卷


