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IgG４相关性肥厚性硬脑膜炎一例
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图１　CT增强图像示右侧额顶部不均匀强化团块影(箭),与邻近脑组织分界模糊.　图２　轴面 T１WI图

像示右侧顶部等信号肿块影,边界不清,邻近颅骨板障呈低信号(箭).　图３　轴面 T２WI图像示右侧顶部

稍低信号肿块影(箭),周围脑组织水肿.　图４　轴面 T１ 增强图像示右侧顶部脑膜肿块明显强化,形态不规

则(箭).　图５　矢状面 T１ 增强图像示右侧顶部肿块前后缘脑膜增厚并强化,形成脑膜尾征(箭).
图６　免疫组化图像(×２００),IgG４细胞数量＞５０个/HPF.

　　病例资料　患者,男,５４岁,患者４＋h前坐车时

突发左侧肢体抽搐,由指尖迅速进展至左侧肢体,随后

出现意识丧失,呼之不应,发病持续约２０＋min后自
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行苏醒,无大小便失禁,无舌咬伤.发作前无胸痛、胸
闷、心慌等不适,急诊以“癫痫样发作”入院.查体:四
肢肌力及肌张力正常,四肢腱反射对称存在,共济运动

检查正常,双侧病理征阴性;脑膜刺激征阴性.实验室

检查:淋巴细胞数３．５１(参考值１．１~３．２×１０９/L),单
核细胞数０．９(参考值０．１~０．６×１０９/L),中性粒细胞

７．５３(参考值１．８~６．３×１０９/L),白细胞１２．２(参考值

３．５ ~ ９．５ × １０９/L),血 清 免 疫 球 蛋 白 IgG４
３７０．９mg/dL(参考值４０．０~３５０．０mg/dL).

颅脑CT平扫及增强扫描示右侧额顶部交界区颅

骨内板下方不均匀类团块状稍高密度影,CT 值约

５５HU,增 强 扫 描 不 均 匀 强 化,大 小 约 ２．６cm×
２．２cm,周围脑组织水肿、分界不清,邻近颅骨未见明

显骨质破坏征象(图１).颅脑 MRI平扫及增强扫描:
右侧顶部脑膜不规则增厚,T１WI呈等信号,T２WI呈

不均匀稍低信号,范围约为３．２cm×２．６cm,增强扫描

明显强化、局部结节状突起,见脑膜尾征,周围脑实质

受压、分界模糊并见斑片状FLAIR稍高信号,邻近颅

骨板障 T１WI、T２WI信号减低(图２~５).
手术所见:病灶位于中央前回区,周围硬膜、颅骨

侵蚀变性严重,部分肿瘤位于脑组织表面,肿瘤底部距

皮质侵入脑组织１cm,周围脑组织轻度肿胀,脑回变

宽,中央前回侵蚀严重,肿瘤包裹中央沟静脉.肿瘤呈

鱼肉色,质较软,血供丰富,边界不清晰,瘤周水肿较为

明显,部分肿瘤侵蚀上矢状窦右侧壁.术后病理:右顶

部组织重度慢性炎,胶原纤维中见大量浆细胞、淋巴细

胞、中性粒细胞浸润,IgG４细胞数量增加(＞５０个/

HPF),考虑IgG４相关性疾病可能.免疫组化:CD１a、

Langerin均弱阳性,SＧ１００、EMA、SSTR２、CD３、CD２０
均灶性阳性,CD３８、CD１３８、Kappa、Lambda均阳性,

IgG４(＋,＞５０％,图６),CK、GFAP均阴性,KiＧ６７阳

性率约１０％,.
讨论 　IgG４ 相 关 性 疾 病 (ImmunoglobulinＧG４

relateddisease,IgG４ＧRD)是一种由免疫介导的慢性

炎症伴纤维化的疾病,主要组织病理表现为以IgG４＋

浆细胞为主的淋巴浆细胞浸润,并伴有席纹状纤维化、
闭塞性静脉炎为特征[１].该病发病机制和病因尚不明

确,但可累及身体的各个部位,少数患者仅有单个器官

受累,而大多数患者则同时或先后出现多个器官病变.
显著升高的血清IgG４水平和肿块样病灶是本病最常

见的临床表现,肿块样病变和持续性免疫炎症反应导

致的纤维化对受累脏器及其周围组织造成压迫和不可

逆的损伤.

IgG４相关性硬脑膜炎可以表现为弥漫或局限性

硬脑膜增厚,增强扫描不均匀强化,灶周脑组织水肿,
局限性硬脑膜炎文献报道较少,缺乏特征性的影像学

总结归纳[２].当硬脑膜出现局灶性肿块伴颅骨侵蚀

时,鉴别诊断包括朗格汉斯细胞组织细胞增生症,富含

淋巴浆细胞的脑膜瘤及原发性颅内 RosaiＧDorfman
病[３],或其它颅内感染性疾病,对于孤立性中枢神经系

统病变和血清IgG４水平正常的患者,更需要组织病

理学和免疫组化确诊.因硬脑膜慢性炎症刺激或局灶

性肥厚的硬脑膜压迫静脉窦、影响静脉回流,出现脑组

织水肿导致颅内压增高出现头痛、呕吐、颅神经麻痹等

症状.本例病灶侵犯邻近中央前回脑皮质,引起局灶

性神经功能紊乱,出现对侧肢体抽搐的神经功能损害

症状,符合典型杰克逊癫痫临床表现.虽然大剂量糖

皮质激素是IgG４相关疾病的主要治疗手段,但对于

伴有压迫症状的孤立性病变,手术切除是有效的选择.
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