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　　病例资料　患者,女,４８岁.无明显诱因出现头

痛４月余,位置不固定,休息后可缓解.查体:无神经

系统阳性体征.术前实验室检查:促肾上腺皮质激素

９６．２pg/mL(正常值７．０~６５．０pg/mL).其余常规实

验室指标及胸部CT未见异常.
影像学检查:头颅CT平扫示鞍区形态饱满,内见

一结节状等密度肿物,边界清楚,大小为１．１cm×
１．５cm×１．３cm,CT 值４０HU,鞍底下陷(图１~２).

CT增强扫描示上述肿物呈轻度不均匀强化,CT 值

６３HU(图３).垂体 MRI示上述肿物呈 T１WI等信

号、T２WI等信号,向上突入鞍上池生长,轻微包绕双

侧颈内动脉海绵窦段,垂体柄受压并向右侧轻度移位,
视交叉轻度上抬,双侧海绵窦及第三脑室无受累,垂体

后叶 T１WI高信号存在(图４~６);增强扫描肿物呈不

均匀强化,包括病变右前方及上方形似正常垂体的明

显强化,与受压移位的垂体柄相连,强化范围沿其走行

延伸(图７~９).可见部分鼻窦及鼻咽部黏膜增厚(图

８~１０).影像学诊断:鞍区肿物,考虑垂体腺瘤.
手术及病理:肿物位于鞍区,大小约 １．２cm×

１．５cm×１．３cm,呈实性,灰红色、质韧、血供丰富,双
侧海绵窦无明显侵蚀.光镜下见淋巴组织增生,内见

大量浆细胞,部分视野密集分布IgG４阳性细胞(图

１１).免疫组织化学染色(图１２):BclＧ２(生发中心－)、

BclＧ６(生发中心＋)、CD１０(生发中心＋)、CDla(－)、

CD２０(B淋巴细胞＋)、CD２１(示 FDC 网)、CD２３(示

FDC网)、CD３(T 淋巴细胞＋)、CD３８(浆细胞＋)、

CD４３(T淋巴细胞＋)、CD５(NS)、CD６８(散＋)、cyclin
D１(散＋)、IgG(＋)、IgG４(散＋)、KiＧ６７(生发中心为

１５％)、LEFＧ１(散 ＋)、SＧ１００(散 ＋)、κ(散 ＋)、λ(散

＋);原位杂交:EBER(－).病理诊断:IgG４相关性垂

体炎,建议检测血 清 IgG４ 水 平.术 后 血 清 IgG４:

２３２６mg/L(正常值３６~２０９０mg/L).
讨论　IgG４相关性疾病(IgG４Ｇrelateddisease,

IgG４ＧRD)是一种慢性全身性自身免疫性疾病,IgG４
相关性垂体炎(IgG４Ｇrelatedhypophysitis,IgG４ＧRH)
是其中罕见的单器官病变.２００３年 Kamisawa等[１]

首次提出IgG４ＧRD 概念,２０１１ 年命名为IgG４ＧRD.

IgG４ＧRD可累及单个或多个器官或组织,以胰腺、大
唾液腺、泪腺、淋巴结、腹膜后等部位常见,垂体受累者

罕见.vanderVliet等[２]首次于２００４年报道IgG４Ｇ
RH.笔者检索中国知网、万方数据库、PubMed共查

到１８２例IgG４ＧRH,包括国内报道２９例,均有影像资

料.综合上述文献及本例,IgG４ＧRH 年龄范围为１２~
９０岁,中老年男性患病风险较高,中位年龄５６岁,男
女比例约为２:１.IgG４ＧRH 临床表现无特异性,包括

垂体前叶功能减退、中枢性尿崩症,以及鞍区病变占位

效应引起的头痛、视觉异常等症状[３],合并其他器官或

部位受累时出现相应临床表现如淋巴结肿大、眼球突

出、腹胀伴黄疸等.本例以头痛为首发症状,促肾上腺

皮质激素水平升高,考虑原因是垂体前叶的炎症或头

痛应激源,对残存促肾上腺皮质激素细胞产生刺激效

应,导致其分泌增加.IgG４ＧRH 典型病理特征为垂体

组织弥漫性肿大,可见大量淋巴细胞和IgG４阳性浆

细胞浸润、席纹状纤维化和闭塞性静脉炎[４].IgG４Ｇ
RH 发病机制尚不明确,目前认为可能与自身免疫机

制、慢性感染、过敏因素等有关,且免疫紊乱发挥了重

要作用[５].
根据文献报道及本例所见,IgG４ＧRH 影像学具有

以下特点:①形态学征象:垂体弥漫性与对称性增大,
常形成边界清楚、形态规则的鞍区肿块,可沿垂体柄向

上蔓延致其增粗,部分病例向两侧侵及海绵窦或包绕

颈内动脉.本例突入鞍上池,边界清楚,轻微包绕双侧

颈内动脉海绵窦段,与既往报道基本一致,但不同的是

本例仍见残留的正常垂体强化,因此酷似垂体大腺瘤.

②CT表现:病变呈等或稍高密度,罕见钙化,通常无

骨质破坏,长期压迫可致鞍底下陷或骨质硬化[６].本

例呈等密度,伴鞍底下陷,符合上述特征,且增强扫描

呈轻度不均匀强化.③MRI特点:MRI检查是本病诊

断最重要的影像学检查,可反映其病理演变、累及范围

及潜在多器官受累情况.T１WI多呈低或等信号,
T２WI信号多变,可表现为低、等或高信号,与病变内
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图１　CT平扫示鞍区等密度肿物(箭).　图２　CT骨窗示鞍底下陷(箭).　图３　CT增强示鞍区病变轻

度不均匀强化.　图４　冠状面 T１WI平扫示病变呈等信号(箭).　图５　冠状面 T２WI示鞍区病变呈等信

号.　图６　矢状面压脂 T１WI示鞍区病变呈等信号(箭),垂体后叶高信号存在.　图７　横轴面 T１WI增

强示鞍区病变不均匀强化.　图８　矢状面 T１WI增强示鞍区病变不均匀强化(箭)及鼻咽部黏膜增厚.　
图９　冠状面 T１WI增强示鞍区病变不均匀强化及鼻咽部黏膜增厚.　图１０　冠状面 T２WI平扫示双侧上

颌窦附壁少许高信号.　图１１　镜下见淋巴组织增生,内见大量浆细胞,部分视野密集分布IgG４阳性细胞

(HE,×１００).　图１２　免疫组织化学染色示IgG４(＋).

淋巴细胞和浆细胞浸润及纤维化程度有关[６],细胞密

集或纤维化显著区域呈低信号;垂体后叶 T１WI高信

号常消失,此为中枢性尿崩症的特异性标志[７].本例

垂体后叶 T１WI高信号存在,与患者未出现尿崩症症

状相符,提示炎症尚未累及垂体后叶.增强扫描呈明

显均匀强化,少数呈不均匀强化.本例不均匀强化,病
变右前方及上方的区域强化明显,形似正常垂体,推测

与病变纤维化程度较高且未完全侵犯垂体有关.合并

其他器官受累时,可见弥漫或局限性硬脑膜增厚、鼻腔

鼻窦黏膜增厚、泪腺、唾液腺等腺体弥漫性增大[８].本

例部分鼻窦及鼻咽部黏膜增厚,考虑为IgG４ＧRD多系

统受累表现,但未进行鼻窦及鼻咽部病理学检查,尚需

排除慢性炎症反应的可能.④PETＧCT:全身性PETＧ

CT检查对评估病变累及范围及定位活检部位具有一

定优势,典型表现为病变区域放射性摄取异常增高.
本例术前未行PETＧCT检查.

由于IgG４ＧRH 罕见,且影像表现不具有特征性,
诊断需参考其他临床和实验室资料,目前国内尚无统

一标准.２０２０年日本内分泌学会提出系统性诊断框

架,但国际上应用最广泛的仍是２０１１年Leporati等[９]

提出IgG４ＧRH 诊断标准:①垂体组织病理:单核细胞

浸润,淋巴细胞和浆细胞增多,每高倍镜视野IgG４阳

性细胞≥１０个;②垂体 MRI:鞍区肿物和(或)垂体柄

增粗;③其他组织活检发现IgG４阳性细胞;④血清

IgG４浓度(＞１４００mg/L);⑤糖皮质激素治疗后鞍区

肿物缩小,症状改善.满足①或②和③或同时满足②
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和④和⑤时,即可诊断.本例临床表现、影像学特征、
实验室检查,以及组织病理学检查均符合上述诊断标

准.
由于IgG４ＧRH 罕见,本例需与以下疾病鉴别,主

要是垂体大腺瘤与其他原因垂体炎.①垂体大腺瘤:
通常为局限性、不对称生长,可伴有囊变、坏死,向上生

长通过鞍隔时出现典型的“束腰征”.②其他类型垂体

炎:包括淋巴细胞性垂体炎、肉芽肿性垂体炎、黄色瘤

性垂体炎,淋巴细胞性常见于育龄女性,典型特点为鞍

旁T２WI低信号(“暗征”),肉芽肿性垂体炎可伴“脑膜

尾征”,黄色瘤性垂体炎多局限于垂体前叶,以囊性成

分为主,增强扫描呈均匀或环形强化.③组织细胞病:
好发于儿童,典型表现为垂体后叶 T１WI高信号普遍

缺失,垂体柄结节状、不规则增粗,易累及下丘脑.④
淋巴瘤:具有侵袭性,易压迫或侵犯海绵窦、视交叉等

周围结构,增强扫描呈明显均匀强化,可伴邻近骨质破

坏.
目前IgG４ＧRH 首选糖皮质激素治疗,大部分患者

反应良好,疗效不佳时,可考虑增加免疫抑制剂;占位

效应显著者,可进行手术治疗[１０].本例术前未能排除

垂体腺瘤,因此手术治疗,截止报道时,头痛症状未复

发.
综上所述,IgG４ＧRH 罕见,可合并其他器官受累,

临床诊断主要以组织病理和血清IgG４水平为依据.
当影像检查发现垂体均匀对称性增大和(或)垂体柄增

粗,伴有硬脑膜、鼻窦黏膜增厚或其他腺体弥漫性肿

大,PETＧCT示多灶性代谢增高时,鉴别诊断应考虑本

病可能.
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