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IgG4相关疾病累及腮腺1例并文献复习
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摘要： 目的 探讨 IgG4相关疾病（IgG4 -related diseases，IgG4 -RD）累及腮腺的临床表现、诊断标准、治疗方案以及细针穿刺在
疾病诊断中的应用，减少临床误诊漏诊。方法 回顾分析华北理工大学附属医院 2020年 11月收治的 1例累及腮腺的 IgG4 -RD
病人的病例资料，通过分析临床特点、血清学指标、影像学表现及术后病理学特征等，并复习相关文献进行分析总结。结果

该 66岁男性病人以右侧腮腺无痛性肿物为主要表现，行抗感染治疗后肿物无明显变化，先后两次行细针穿刺均未明确诊断，
行手术切除后病理结果确诊为累及腮腺的 IgG4 -RD，结合病人术前检查及术后病理结果，考虑病变处于非活动期，暂未给予药
物治疗，密切随访，至今未见复发。结论 IgG4相关疾病为临床罕见疾病，缺乏典型的临床表现及特异的影像学特征，术前多

不能明确诊断，病理学检查在疾病的诊断中具有重要意义，而细针穿刺在疾病的诊断中价值有限，需引起临床医生的重视。

关键词： 自身免疫疾病； 免疫球蛋白G； 病理状态，体征和症状； IgG4相关疾病； 腮腺； 诊断； 治疗； 病例报告

IgG4-related diseases of the parotid gland: a case and review of the literature 
YANG Qiaoyun,ZHANG Zaixing

Author Affiliation:Department of Otolaryngology Head and Neck Surgery, North China University of Science and 
Technology Affiliated Hospital, Tangshan, Hebei 063000, China 

Abstract： Objective To explore the clinical manifestations, diagnostic criteria, treatment options and application of fine needle as‑
piration in the diagnosis of IgG4-related diseases (IgG4-RD) involving the parotid gland and to reduce clinical misdiagnosis and leak‑
age.Methods We retrospectively analyzed the case data of a patient with IgG4-RD disease involving the parotid gland admitted to the
North China University of Science and Technology Affiliated Hospital in November 2020 and summarized the results by analyzing clini‑
cal features, serological indexes, imaging manifestations and postoperative pathological features, and reviewing the relevant literature..
Results A 66-year-old male patient presented with painless swelling in the right parotid gland, and the swelling did not change signif‑
icantly after anti-infection treatment. After surgical excision, the pathological findings confirmed the diagnosis of IgG4-RD involving
the parotid gland. In combination with the preoperative examination and postoperative pathological results, the patient was considered
to be inactive and was not given drug treatment for the time being.Conclusion IgG4 -related diseases are rare diseases with low inci‑
dence, lack of typical clinical manifestations and specific imaging features, and mostly cannot be clearly diagnosed preoperatively.
Pathological examination is important in the diagnosis of the disease, while fine needle aspiration has limited value in the diagnosis of
the disease, which needs to be considered by clinicians.
Key words： Autoimmune diseases; Immunoglobulin G; Pathological conditions, signs and symptoms; IgG4 -related disease; 
Parotid gland; Diagnosis; Treatment; Case report 

IgG4相关疾病（IgG4 -related diseases，IgG4 -RD）是 肺、肾脏、主动脉等，多表现为受累部位肿块样病

一种罕见的免疫相关性疾病，常累及胰腺、胆管、 变，疾病晚期病变压迫周围组织、引起器官功能障
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碍［1-2］ 但是病变仅累及腮腺者相对少见，临床医生

对 IgG4 -

，

RD的临床特点、诊断及治疗方案仍然缺乏
足够的认识，将导致疾病的误诊、漏诊，因此我们报

道 1例华北理工大学附属医院收治的累及腮腺的
IgG4 -RD病人，并结合新发布的诊断标准及治疗方
案，对诊疗过程中的不足之处进行探讨，以加深临

床医师对于该疾病的认识，供临床医师参考。

1　临床资料
男，66岁。因“发现右侧腮腺肿物 2月余”于

2020年 11月 30日收入华北理工大学附属医院。10
月初病人无意中发现右侧腮腺肿物，约鸡蛋大小，无

局部疼痛、无局部充血肿胀、无颈部活动受限，无面

部麻木不适，无味觉减退及张口受限，无口内分泌物

增多，无发热，未行相关治疗。病人因“发现右侧腮

腺肿物”于唐山南湖医院住院期间（2020年11月9日
至2020年11月29日），11月10日行腮腺CT平扫+增
强示：右侧腮腺乏血供占位，周围伴水肿，11月 11日
行颈部核磁平扫+增强示：①右侧腮腺下极异常信
号，考虑囊性占位（图1）不除外囊肿合并出血、感染
可能；②颈部多发淋巴结。

，

11月 13日行超声引导下
细针穿刺结果示：（右侧腮腺肿物穿刺涂片）涂片镜

下均为无结构坏死物，其中散在少量淋巴细胞。行

输液治疗（具体不详），肿物无缩小。11月 18日再行
细针穿刺检查结果示：（腮腺囊性肿物边缘组织）涎

腺组织慢性炎；未见肿瘤组织。继续输液治疗（具体

不详）5天后肿物无缩小，就诊于我院。专科检查：右
侧下颌角下方可触及一肿物，质软，活动尚可，大小

约4.0 cm×3.0 cm，局部无疼痛，皮肤无充血肿胀。实
验室检查：血常规、血生化及尿常规均未见明显异

常。脑钠肽 884.1 ng/L。免疫系列：免疫球蛋白 A 
0.191 g/L；免疫球蛋白E 331.0 IU/mL；免疫球蛋白G 
1.080 g/L。血清免疫球蛋白G亚型 40.67 g/L。血清
抗核抗体：均为阴性。双侧涎腺及颈部淋巴结彩超

示：①右侧腮腺异常回声-性质待定；②右侧颈部及双
侧颌下多发低回声结节-淋巴结可能。腮腺CT平扫+
增强：①右侧腮腺囊性占位性病变（图 2），考虑良性
可能性大；②所见颈部多发结节灶，考虑淋巴结。病
人或其近亲属知情同意，本研究符合《世界医学协会

赫尔辛基宣言》相关要求。

2　结果
病人于 2020年 12月 10日行手术治疗，术中完

整剥离肿物，术中冰冻病理结果示：（右腮腺肿物）

考虑囊肿，囊壁急慢性炎症。排除恶性肿瘤可能性

后行右侧腮腺肿物及腮腺部分切除术。术后病理

结果示：（右腮腺肿物）囊肿、囊壁内衬鳞状上皮，囊

内为均匀红染物，囊壁可见浆细胞、淋巴细胞及纤

A B

图 1　IgG4相关疾病累及腮腺病人颈部MRI：A为T1W增强序列见
右侧腮腺下极椭圆形占位，囊壁明显强化，囊内部无强化；B为右侧

腮腺肿物内侧缘与血管关系密切

A B

图 2　IgG4相关疾病累及腮腺病人腮腺CT平扫+增强所见：A为右侧
腮腺囊性占位性病变，肿物外侧缘模糊，余边界清楚；B为囊壁呈明

显强化，内部无强化

维化区，并见子囊。周围可见少许涎腺组织（图 3）。
免疫组化：3号：P63（+）、P40（+）、CD68（组织细
胞+）、Ki67指数 15%；2号：CD38（浆细胞+）、CD138
（+）、κ/λ约 5：1、IgG4/IgG为 40%（图 4a-d）。术后补
充完善胸腹盆腔CT检查均未见明显异常。考虑病
变未压迫周围组织，未累及其他器官，病变较轻，目

前处于非活动期，暂不给予糖皮质激素等药物治

疗。病人术后恢复良好，病情稳定，术后随访 12个
月，未见复发。

3　讨论 
3.1　临床表现及诊断标准　IgG4 -RD是一种由免疫
介导的全身性慢性疾病，其特征是免疫系统的慢性

激活和组织纤维化［1-3］。病变累及各器官系统，通常

表现为受累器官类似肿瘤样增大，可影响泪腺、眼

眶及眶内组织、主要唾液腺、胰腺、胆管、腹膜后、

肺、肾、主动脉、甲状腺［3］。IgG4 -RD疾病晚期纤维化
继续进展将导致病变不可逆，从而导致器官功能障

碍、衰竭和死亡［2］。

IgG4 -RD虽累及全身各系统，但具有相似的组
织病理学表现，主要以组织中大量淋巴细胞、浆细

胞浸润、闭塞性静脉炎、席文氏纤维化为特征［4-5］，

2012年发布的 IgG4相关疾病的国际病理学共识认

为［6］ 疾病的诊断主要依据病理组织学特征，次要是

组织中

，

IgG4+浆细胞数量及 IgG4+浆细胞/IgG+浆细
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胞比例，其中组织 IgG4+/IgG+浆细胞比例较 IgG4+浆
细胞计数在疾病诊断方面更具价值。Mizushima
等［7］认为：国际共识声明中 IgG4+浆细胞数量及
IgG4+浆细胞/IgG+浆细胞比例在累及不同器官的
IgG4 -RD具有不同的灵敏度，并且在颌下腺和皮肤
病变中灵敏度较低。目前沿用的诊断标准为 2011
年日本制定的 IgG4 -RD综合诊断标准［8］，具体如下：

（1）临床检查示一个或多个脏器弥漫性/局限性肿
大；（2）血清 IgG4>1.35 g/L；（3）组织病理学检查显
示：①大量淋巴细胞和浆细胞浸润，伴席文氏纤维
化、闭塞性静脉炎；②组织中浸润的 IgG4+浆细胞/
IgG+浆细胞比例>40%，且每高倍镜视野下 IgG4+浆
细胞>10个。符合上述 3条标准即可确诊，符合
（1）+（3）为拟诊，符合（1）+（2）为疑诊。血清 IgG4水

平可辅助诊断疾病，对预后评估也有一定作用，但

诊断特异性不强［9］。曹颖等［10］认为，血清 IgG4≥2.49 
g/L与血清 IgG4/IgG≥13.44%联合应用可提高 IgG4 -

RD的诊断效能。
IgG4 -RD的诊断依赖于病理检查，2019年美国

风湿病学/欧洲抗风湿免疫联盟制定的 IgG4 -RD分类
标准中就 IgG4 -RD的诊断标准进行更新［1］，诊断

IgG4 -RD采用计分制，根据临床表现、血清学指标、
放射学指标及病理学特征进行评估，总计分数≥20
分为诊断 IgG4 -RD的标准，文中指出该标准的分数
阈值在进行疾病诊断时的敏感性可高达 82%，特异
度将达 97.8%。运用最新诊断标准的优势在于，减
少了疾病诊断对于病理结果的依赖性，即使在缺乏

肿物活检或切除病理时，或病变累及腹膜后、主动

脉等难以进行病理取材的部位时，也可以诊断该疾

病，并对其及时进行治疗，延缓疾病进程，避免了不

必要的手术。但Mizushima等［11］对最新诊断标准进

行验证后认为，该标准特异性高但灵敏度有待验

证，仍需进行更大数据的前瞻性研究。

3.2　细针穿刺在 IgG4 -RD中的应用　研究显示，应
用超声引导下细针穿刺获取病理结果在鉴别腮腺

良、恶性肿瘤中具有相当的准确性及敏感性［12-14］。

现有文献表明，细针穿刺活检的误诊与穿刺活检所

取得的标本中细胞数目较低、组织中纤维化的不均

匀分布［15］ 腮腺的病变类型复杂［16］ 不同亚型之间

具有许多 的形态学特征［13］， 镜中 IgG4+浆重叠

，

每高倍

，

细胞绝对数量的阈值在不同器官之间以及获取组

织样本的方法之间存在一定差异，非手术活检获得

的组织通常比手术切除组织的 IgG4+浆细胞少［3］等

有关。因此穿刺活检或手术切除获取的受累各器

官间 IgG4+浆细胞的数量不同，病理学上的共识强调
采取不同组织器官中的不同的 IgG4细胞计数阈值用

于诊断累及不同器官的 IgG4 -RD［4］。随着近年来对

IgG4 -RD疾病研究的进一步深入，IgG4 -RD的器官特
异性诊断标准得到该领域专家的共同认可［17-18］ 但

目前针对累及腮腺的 IgG4 -RD的特异性诊断标准尚
，

未完全成熟，在一定程度上导致了临床医师对该疾

病的误诊及漏诊。北京大学学者 Liu等［19］回顾比较

了 IgG4 -RD累及腮腺病人的细针穿刺活检病理结果
与手术切除病理结果的准确性及灵敏度，研究表明

细针穿刺活检结果诊断 IgG4 -RD的准确性较低，穿
刺活检在每高倍镜下 IgG4+浆细胞计数方面存在明
显劣势，因此建议应用穿刺活检标本诊断累及腮腺

的 IgG4 -RD时，可考虑采用不同的每高倍镜下 IgG4
浆细胞阈值用于诊断累及腮腺的 IgG4 -RD。
3.3　治疗　对于 IgG4 -RD非活动期病变可密切观察
随访；对于累及重要脏器的活动期或进展期 IgG4 -

RD则需及时进行治疗。对糖皮质激素药物治疗的
反应性是 IgG4 -RD的临床特征［20］。口服大剂量糖皮

质激素是治疗活动期或进展期 IgG4 -RD的一线治疗
方案［1-2］，但在激素减量或停止服用药物后具有较高

的复发率［21］ 由于长期应用大剂量糖皮质激素将导

致严重的并 症［22］，因此联合应用类固醇保留剂如

低剂量环磷酰胺和霉酚酸酯可有效降低疾病复发

率、减少并发症［23］。研究表明，在 IgG4 -RD早期进行

发

，

免疫抑制治疗，其纤维化病变具有明显可逆性，这

较其他免疫介导的纤维化疾病少见。研究认为，

IgG4 -RD中B细胞缺失对纤维化病变具有显著影响，
因此可采用针对B细胞的CD20单克隆抗体如利妥
昔单抗进行治疗，且治疗反应良好［24-26］。对于复发

风险高的病人，应尽早考虑行免疫抑制治疗或长期

小剂量皮质类固醇治疗［27-28］。手术治疗可在疾病引

起器官功能障碍时进行［9］。

3.4　分析　结合本病例诊疗过程，病人先后两次行
细针穿刺活检均未明确诊断，病人术前影像学检查

显示，本例病人右侧腮腺肿物局限，与周围组织界

限清楚，为一孤立性占位，因此行手术治疗。术中

将肿物完整切除后行冰冻病理检查明确肿物性质，

排除恶性肿瘤的可能性后，手术完整切除病灶并切

除右侧部分腮腺。术后行病理检查，结合相关影像

学检查及血清学检查结果明确诊断。值得注意的

是，本病例中病人术后病理结果示 IgG4/IgG为 40%，
考虑病理组织中 IgG4+浆细胞数量减少与术前行两
次穿刺活检有关，术前活检可能引起组织中 IgG4/
IgG比例降低。结合国内外文献资料，我们认为，细
针穿刺活检在 IgG4 -RD累及腮腺疾病的诊断及鉴别
诊断中的应用价值仍需进一步探讨。在本病例中，

手术完整切除肿物后，病人体内免疫应答下降，考
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虑病人目前病情处于非活动期，无组织器官压迫症

状，无累及其他器官的症状，按照个体化精准治疗

的原则，暂不予以糖皮质激素等药物进行治疗，建

议病人密切随访，随访至今未见复发。临床医师需

加强对 IgG4 -RD的认识，做到早诊断早治疗，制定个
体化治疗方案。

（本文图3，4见插图4-2）
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