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IgG４相关性疾病累及冠状动脉一例
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　　病例资料　患者,女,５９岁,因“劳力性心悸伴胸

闷气短２月余”于２０２０年３月３日于我院门诊就诊,
以“冠心病、不稳定性心绞痛、缺血性心肌病”收住入

院.既往高血压病史１０年,支气管哮喘病史１０年.
心电图显示窦性心律、电轴不偏、ST 段改变(V４Ｇ６导

联ST段压低).心肌酶谱各项指标均在正常范围内,
血清IgG４值２９．５g/L(参考值０．０２~２．００g/L).

影像学表现:冠状动脉 CT 血管成像(coronary
CTangiography,CCTA)曲面重建(curveplanarreＧ
formation,CPR)示冠状动脉周围广泛软组织肿块包

绕,管腔粗细不均,右冠状动脉(rightcoronaryartery,

RCA)全程、左主干(leftmaincoronaryartery,LM)、
前 降 支 (leftanteriordescendingcoronaryartery,

LAD)近段多节段瘤样扩张;左回旋支(leftcircumflex
branch,LCX)近段节段性闭塞,周围见软组织肿块包

绕(图１~３).容积再现(volumerendering,VR)图像

示右冠状动脉全程、左主干、前降支近段多节段瘤样扩

张(图４).心脏磁共振成像(cardiacmagneticimaging
resonance,CMR)电影序列可见右心房旁３．６cm×
２．５cm异常信号灶(图５),左心室侧壁及后壁(中部Ｇ基

底部)心肌变薄,对应节段心肌运动幅度减低;首过灌

注见左心室前壁(基底部)、侧壁及后壁(心尖部Ｇ基底

部)、室间隔(基底部)心内膜下弧形灌注缺损影;钆对

比剂延迟增强(lategadoliniumenhancement,LGE)显
示异常信号灶强化(图６);左心室前壁(基底部)、侧壁

及后壁(心尖部Ｇ基底部)、室间隔(基底部)心内膜下弧

形延迟强化灶(LGE＋),提示心肌梗死.
患者入院后完善相关检查,于３月１２日行冠状动

脉造影,结果显示 RCA 全程不规则瘤样扩张,血流

TIMI３级,LAD近段重度瘤样扩张,血流 TIMI３级;

LAD中远段局限性轻度瘤样扩张,伴多处管状狭窄,
最严重狭窄约５０％,血流 TIMI３级;LCX自起始段次

全闭塞,血流 TIMI１级(图７、８);其他血管未见异常.
继续予以冠心病强化药物治疗,邀请风湿科会诊,患者

IgG明显增高,血沉快,CCTA 示冠状动脉周围广泛软

组织密度影包绕,抗核抗体均未见明显异常,考虑IgG４
相关性心血管疾病,建议上级医院进一步明确诊治.

患者于３月２５日就诊上级医院,完善全腹部CT
平扫＋增强检查、双侧腮腺 B超、颌下腺 B超、血清

IgG检查等.血清IgG亚类测定:IgG４２２４００(参考值

８０~１４００)mg/L,ANAＧ１７、系统性血管炎四项(－).
全腹CT平扫＋增强:腹主动脉下段(双侧髂总动脉分

叉处上缘)管腔动脉瘤.双侧颌下腺 B超:双侧颌下

腺弥漫性病变,双侧颌下腺多发淋巴结肿大.其余检

查未见明显异常.考虑诊断为IgG４相关性疾病(冠
状动脉受累、腹主动脉瘤、颌下腺病变).

经糖皮质激素、抗血小板、抗凝等药物对症治疗

后,复查血清IgG降至９３７０mg/L,患者病情稳定、好
转出院.嘱患者继续规律用药,定期复查血清IgG亚

类测定,如有不适及时就诊.患者５个月后来我院复

查CMR,心脏电影显示右冠状动脉管壁增厚程度较前

减轻(图９).
讨论　IgG４相关性疾病(immunoglobulinＧG４reＧ

lateddisease,IgG４ＧRD )是一种由免疫介导的与IgG４
淋巴细胞密切相关的慢性、系统性炎症性疾病,主要特

征为血清IgG４水平升高,组织IgG４淋巴细胞浸润,
组织纤维化和皮质类固醇类激素治疗有效[１].目前研

究发现IgG４相关性疾病几乎可累及各个器官,如胰

腺、胆道、泪腺、肾、肝、肺、眶周组织、腹膜、主动脉、心
脏及冠状动脉等.虽然IgG４ＧRD疾病谱广泛,但其致

冠状动脉病变的相关报道相对较少.
目前对于IgG４ＧRD致冠状动脉病变的机制尚无

明确定论.相关研究证实IgG４ＧRD通过诱导 CD４＋
T淋巴细胞和可溶性白介素２受体(solubleinterleuＧ
kinＧ２receptor,sILＧ２R)产生自身免疫反应,从而引起

冠状动脉壁炎性反应,冠状动脉管壁增厚,导致冠状动

脉狭窄,从而产生与冠心病类似的临床表现,如胸痛、
胸闷、心悸、头晕、心电图ST 段改变等[２].国内相关

研究证实IgG４相关性动脉疾病患者的血清C５a明显
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图１　右冠状动脉(RCA)全

程瘤样扩张,周围广泛性软

组织肿胀包绕.　图２　左

冠状 动 脉 主 干(LM)、前 降

支(LAD)近 段 多 节 段 瘤 样

扩张,LAD周围广泛肿块包

绕.　图３　左冠状动脉回

旋支(LCX)近段软组织肿块

包绕,管腔节段性闭塞.　
图４　VR 图 像 示 RCA 全

程、LM、LAD近段多节段瘤

样扩张.　图５　CMR 动

态电影序列示右冠状动脉管

壁增厚,右心房旁见３．６cm
×２．５cm 异常信号灶(箭).
图６　延迟扫描示异常信号

灶强化(箭).　图７　冠状

动脉造影示 RCA 全程不规

则瘤样扩张.　图８　冠状

动脉造影示LAD近段重度

　瘤样扩张,LAD中远段局限性轻度瘤样扩张,伴多处管腔狭窄,最严重狭窄约５０％;LCX 自起始段次全闭塞.

　图９　患者５个月后复查CMR心脏动态电影,右冠状动脉管壁增厚程度较前减轻(箭).

升高,C５a是有效的细胞活化物质和趋化因子,与 C５a
受体结合能发挥强烈的炎症效力,导致血管炎性病变,
造成管腔狭窄[３].

CCTA是评估冠状动脉狭窄、动脉瘤、主动脉及

周围血管疾病最可靠的无创技术.IgG４相关性疾病

累及冠状动脉时,病变主要发生于动脉外膜,CCTA
表现为多发性、节段性动脉管壁明显增厚且密度均匀,
动脉瘤样扩张,血管壁周围不规则环形软组织肿块包

绕[４],增强扫描肿块呈延迟强化[５].在IgG４相关性

疾病累及冠状动脉病变中,受损冠状动脉弥漫性不均

匀肿大,呈囊性不规则瘤样扩张;冠状动脉外膜与周围

组织广泛性黏连包裹形成假性动脉瘤,周围软组织肿

块包绕伴有相应冠状动脉狭窄或闭塞,但心功能可不

受影响[６].MaurovichＧHorvat等[７]将冠状动脉周围

软组织肿块包绕的征象称为“槲寄生征”.虽然冠状动

脉CTA 容易检测到狭窄,然而,有创冠状动脉造影

(invasivecoronaryangiography,ICA)是最终诊断冠

状动脉狭窄和动脉瘤严重程度的金标准.CMR可对

心血管系统进行综合评估,包括心功能、纤维化程度、
疾病相关并发症和为进一步治疗提供帮助.

本例患者血清IgG４明显升高,右冠状动脉全程、
左主干、前降支近段多节段瘤样扩张,左回旋支节段性

闭塞,左、右冠状动脉周围广泛软组织肿块包绕,冠状

动脉受累影像表现与“槲寄生征”类似,结合临床符合

IgG４相关性疾病累及冠状动脉的表现.IgG４相关性

疾病致冠脉病变需与大动脉炎、肌纤维发育不良等鉴别.
虽然IgG４相关性疾病是一种累及多器官的自身免疫性

疾病,致冠状动脉病变的发病率较低,但当冠状动脉受累

时,表现为多发性、节段性动脉瘤样扩张,出现“槲寄生征”
表现时需考虑此病.目前对于IgG４相关疾病累及冠状

动脉的发病机制等方面有待进一步深入研究.
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