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ＩｇＧ４相关性腹膜后纤维化ＣＴ诊断

田芳，朴雪梅，周自明，常时新，丁永生

【摘要】　目的：总结ＩｇＧ４相关腹膜后纤维化的临床表现及影像特点，提高对ＩｇＧ４相关的硬化性疾病的认识。方法：

报告１例ＩｇＧ４相关腹膜后纤维化的临床表现、实验室检查、影像学资料、病理结果等，并复习相关文献。结果：该病临床

症状无明显特异性，可有腹痛、背痛、疲乏、食欲下降等，影像表现为腹膜后肿块，该病与自身免疫性胰腺炎关系密切，血清

ＩｇＧ尤其是ＩｇＧ４显著升高；受累脏器组织学表现为弥漫性淋巴浆细胞浸润和纤维化，大量ＩｇＧ４阳性浆细胞；糖皮质激素

治疗有效。结论：ＩｇＧ４相关腹膜后纤维化临床症状缺乏特异性，极易误诊或漏诊，需提高对该病的认识。
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　　ＩｇＧ４相关硬化性疾病为近期被认识的疾病，是一

种独特的系统性瘤样病变，以累及胰腺最多见。该病

分别引起自身免疫性胰腺炎（ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅｐａｎｃｒｅａｔｉ

ｔｉｓ，ＡＩＰ）、ＩｇＧ４相关性胆管炎（ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎＧ４

ａｓｓｏｃｉａｔｅｄｃｈｏｌａｎｇｉｔｉｓ，ＩＡＣ）、腹膜后纤维化（ｒｅｔｒｏｐｅｒ

ｉｔｏｎｅａｌｆｉｂｒｏｓｉｓ）、硬化性涎腺炎（包括 Ｍｉｋｕｌｉｅｚ′ｓ病和

Ｋｕｔｔｎｅｒ′ｓ瘤）、间质性肺炎、胃溃疡、乳腺炎性假瘤、小

管间质性肾炎、前列腺炎等［１２］。

本文综合分析本院１例ＩｇＧ４相关的腹膜后纤维

化及近年国外文献报道的有影像资料的１２例，以提高

对该病的认识。

材料与方法

患者，女，５６岁。不明原因发热３个月，腰痛１个

月入院。抗感染治疗１个月，仍有反复低热。入院后

查三大常规无异常，血沉１０８ｍｍ／ｈ；Ｃ 反应蛋白

１０６ｍｇ／ｌ；ＩｇＧ１９．７２ｇ／ｌ，ＩｇＧ４０．８４ｇ／ｌ，ＩｇＡ、ＩｇＭ 正

常；Ｃ３、Ｃ４ 正常；血糖：空腹 １２ｍｍｏｌ／ｌ，餐后 ２ｈ

２０ｍｍｏｌ／ｌ；蛋白电泳：白蛋白 ＡＩｂ４１．９％，ａ１５．７％，

ａ２１４．８％，β１１．７％，γ２５．９％；腹部ＣＴ示腹主动脉

旁、髂总动脉旁不规则软组织影，包绕主动脉生长，左

侧肾盂、输尿管积水，考虑血管壁源性或淋巴源性病变

可能；腹主动脉血管超声：腹主动脉中段及髂动脉起始

段管壁增厚，提示大动脉炎可能；肿瘤代谢显像：腹主

动脉条状高代谢病灶，考虑腹主动脉恶性肿瘤。

为进一步明确诊断，行腹主动脉旁软组织肿物部

分切除，病理显示为大量增生纤维组织，其中可见大量

浆细胞及中等量淋巴细胞，浆细胞浸润血管周隙及神

经纤维束周围，酶标结果提示浸润淋巴细胞为ＣＤ４＋

Ｔ细胞，浆细胞分泌ＩｇＧ为主，其中ＩｇＧ４阳性细胞大

于２０个／ＨＰＦ（Ｈｉｇｈｐｏｗｅｒｆｉｅｌｄ 高倍视野），考虑

ＩｇＧ４相关硬化性疾病可能。

结　果

该病例发病时上腹部增强ＣＴ见图１。

诊断明确后予甲强龙 ６０ｍｇ／ｄ 及硫唑嘌呤

５０ｍｇ／ｄ治疗，患者的体温很快恢复正常，２周后血沉

逐渐下降至３１ｍｍ／ｈ，ＩｇＧ降至正常水平。出院时患

者继续口服强的松、硫唑嘌呤治疗，至今在本院门诊随
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图１　ａ）上腹部ＣＴ增强扫描示腹

主动脉周围软组织增厚（箭）；ｂ）腹

腔干（短箭）周围软组织增厚（箭）；

ｃ）左肾盂、输尿管上段扩张、积水

（箭）；ｄ）下腹部ＣＴ示髂动脉周围

软组织增厚（箭）；ｅ）冠状面血管重

组示腹主动脉管腔无明显狭窄或扩

张，管壁外软组织影明显增厚，受累

部位为腹主动脉上、中段（腹腔干以

上）及髂动脉起始段。

　图２　ａ）ＣＴ平扫示患者激素治疗前，腹主动脉周围见软组织影（箭）；ｂ）患者治疗后

ＣＴ平扫示腹主动脉周围软组织影较前明显缩小。

访，症情平稳。复查腹部ＣＴ平扫（图２）示腹主动脉

血管周围软组织影较前明显缩小，左侧输尿管扩张明

显缓解。Ｂ超显示左肾盂积水已消失。

讨　论

我国台湾学者［３］首次在外文刊物报道中国人

ＩｇＧ４相关的腹膜后纤维化。复习近年国外文献报道

的有影像资料的１２例
［３１１］均为男性，本院１例为女

性。该１３例患者年龄为５５～８０岁，平均６５．７岁。１３

例均行ＣＴ检查，６例有 ＭＲ检查，ＥＲＣＰ检查９例。

均有病理结果，其中５例手术，８例为穿刺活检。

该病临床症状无明显特异性，部分患者有上腹痛、

背痛、疲乏、食欲下降等；血清ＩｇＧ尤其是ＩｇＧ４显著

升高：ＩｇＧ值范围１６０２～５５６８ｍｇ／ｄｌ，平均２６３２ｍｇ／ｄｌ

（正常值范围７００～１６６０ｍｇ／ｄｌ）；ＩｇＧ４值范围５８～

２６５８ｍｇ／ｄｌ，均值８０１ｍｇ／ｄｌ（正常值＜７０ｍｇ／ｄｌ）；影

像表现为腹膜后软组织肿块，分布于腹主动脉、髂动

脉、肾脏及输尿管周围，可伴一侧

或双侧肾盂、输尿管积水；增强扫

描见软组织影有不同程度强化，其

中５例误诊为肿瘤而手术。标本

及穿刺病理学表现为弥漫性淋巴

浆细胞浸润和纤维化，大量ＩｇＧ４

阳性浆细胞。本病与自身免疫性

胰腺炎关系密切，其中腹膜后纤维

化与 ＡＩＰ同时发生４例，ＡＩＰ后

发生腹膜后纤维化２例，３例腹膜

后纤维化后发生 ＡＩＰ，与 ＡＩＰ暂

无明显关系４例。激素治疗后腹膜后纤维化和 ＡＩＰ

均好转。

诊断ＩｇＧ４相关的硬化性疾病最重要的依据
［１２］是

血清学检查ＩｇＧ４增高或免疫组织化学染色显示大量

的ＩｇＧ４阳性的浆细胞。有作者提出ＩｇＧ４与总ＩｇＧ

的比例（ＩｇＧ４＋／ＩｇＧ＋浆细胞比）要比单独ＩｇＧ４阳性

记数更有价值，并提出４５％作为诊断标准
［１３］。

ＩｇＧ４相关的硬化性疾病最多引起ＡＩＰ，其影像特

点［１４］：胰腺肿胀，称“腊肠征”；动态增强：肿胀的胰腺

实质延迟强化，ＭＲＩ：受累胰腺Ｔ１ 信号减低，Ｔ２ 信号

增高（与肝脏比较）；胰周见ＣＴ为低密度影，ＭＲ为胰

腺边缘胶囊样Ｔ２ 低信号，称“假包膜”或“胶囊征”，此

为ＡＩＰ的特异性征象，病理基础为胰腺周围脂肪的炎

性和纤维化改变，而不是液体积聚或蜂窝织炎。ＡＩＰ

少见胰腺钙化和假囊肿。有的病例胰腺局灶性肿胀，

与胰腺癌有类似。本文中９例与 ＡＩＰ有关的腹膜后

纤维化，影像表现除不同程度腹膜后肿块外均见上述
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征象，且ＥＲＣＰ显示主胰管不规则狭窄，总胆管胰腺

段狭窄，激素治疗后腹膜后纤维化和 ＡＩＰ均好转，可

见ＩｇＧ４相关的腹膜后纤维化与自身免疫性胰腺炎关

系密切。

Ｍｉｕｒａ
［１０］报道１例ＩｇＧ４相关腹膜后纤维化合并

硬化性胆管炎，与 ＡＩＰ无关的病例。ＣＴ显示肝内胆

管扩张，胰腺正常，腹主动脉、髂动脉周围软组织影，双

侧肾盂积水，ＭＲ腹膜后纤维化为Ｔ１ 高信号，有强化，

提示炎性纤维组织。可见ＩｇＧ４硬化性疾病也可与

ＡＩＰ无关，或伴硬化性胆管炎。该病例另一个显著特

点为 血 ＩｇＥ 显 著 高，为 ４００６ＩＵ／ｍｌ（参 考 ０～

２５０ＩＵ／ｍｌ）。此例提供了一个重要的临床信息，关于不

明原因的纤维化进行ＩｇＧ４和ＩｇＥ检查对明确诊断十

分必要。Ｉｓａｋａ
［１１］报道１例ＩｇＧ４相关的多灶纤维化，

患者男性，中枢性尿崩症。ＭＲ示垂体柄近端异常增

厚，上腭、前鼻窦软组织肿块，疑似 Ｗｅｇｅｎｅｒ′ｓ肉芽肿，

活检为非特异性慢性炎症。腹部ＣＴ示腹主动脉周围

软组织影包饶，考虑ＩｇＧ４相关的纤维化可能，复查病

理后明确诊断ＩｇＧ４相关性硬化，激素治疗效果明显。

根据临床特点及治疗效果，作者认为其中枢性尿崩症

与ＩｇＧ４相关，并提出ＦＤＧＰＥＴ对诊断ＩｇＧ４相关的

多灶纤维化有用。

本院病例主要影像学异常为主动脉周围软组织密

度影及左侧肾盂积水，ＣＴ显示腹主动脉与脊柱关系

保持正常，无向前移位。ＣＴ平扫示主动脉周围软组

织密度影，ＣＴ值类似肌肉密度，肿块外缘清楚锐利，

内缘紧贴主动脉。动脉血管壁显示为相对高密度，血

管壁厚度基本正常。主动脉管腔正常，无明显狭窄或

扩张。增强后肿块略有强化，结合文献考虑炎性纤维

组织。血管重建显示血管受累部位为腹主动脉上中段

（腹腔干以上）及髂动脉起始段。本患者无黄疸，无肝

内、外胆管扩张，明确诊断后回看ＣＴ图像（图１ｃ）已有

胰腺轻度肿胀，由于当时对该病认识不足，未进一步检

查胰腺以明确有无 ＡＩＰ，因此手术。另外该病例有无

其他部位受累有待继续随访观察。

病理学家［１５］分析了１７例腹膜后纤维化病例的临

床病理特征及其与ｌｇＧ４的关系：免疫组化显示其中

１０例的组织中见大量ｌｇＧ４阳性的浆细胞浸润（ｌｇＧ４

相关性），另７例阳性浆细胞少见（非ｌｇＧ４相关性）。

所有这１０例ｌｇＧ４相关性病例均为５０岁以上男性，非

ｌｇＧ４相关性病例中多为女性，仅１例男性，且均小于

５０岁；两组受累部位均为主动脉周围、肾及输尿管周

围，无明显统计意义；１０例ＩｇＧ４相关性病例中有５例

其他部位出现硬化性病变。本文１３例ｌｇＧ４相关性腹

膜后纤维化符合上述特征。

ＩｇＧ４相关的腹膜后纤维化临床症状缺乏特异性，

极易误诊或漏诊，需提高对该病的认识，以避免不必要

的手术。本病的影像诊断需与淋巴瘤、腹膜后淋巴结

转移以及大动脉炎、纤维肌性结构不良等大血管病变

鉴别。
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