
IgG4 相关性疾病
IgG4 related disease



• IgG4相关性疾病是一种与IgG4相关累及多器官或组织，慢
性、进行性自身免疫性疾病。多见于经常患有变态反应性
疾病的老年人。

• 该病临床谱广泛，包括米库利次病（唾液腺和泪腺）、自
身免疫性胰腺炎、间质性肺炎、间质性肾炎及腹膜后纤维
化等多种疾病。

• 以血清IgG4水平升高、受累组织IgG4阳性浆细胞浸润及纤
维化为特征。

• 受累器官因纤维化、慢性炎症等出现增生肿大，从而导致
相应的压迫阻塞症状或功能障碍。累及的器官或组织多有
假性肿瘤的表现。



自身免疫性胰腺炎（AIP）

• 胰腺是IgG4相关性疾病最常累及的器官。IgG4相关性疾病
胰腺病变常被称为 “自身免疫性胰腺炎”

• 症状：可有轻微腹痛、 周身不适、 四肢乏力、 恶心、 

厌食等症状， 部分患者有阻塞性黄疸（多由于胰腺头部
炎症肿胀压迫远端胆管导致狭窄所致）。

• 病理：胰腺弥漫性肿大， 胰腺被膜纤维化增厚， 特别是
门静脉侧有较厚的纤维化。

•  组织学：胰腺组织明显的淋巴细胞浸润， 多伴有淋巴滤
泡形成， 胰周组织呈现纤维化改变。甚至累及门静脉，
动脉，胆管、 十二指肠等。



自身免疫性胰腺炎（AIP）

IgG4相关性疾病的胰腺病变的临床表现和影像学

检查均与胰腺癌相似， 鉴别诊断有一定困难。 

IgG4相关性胰腺病变有其典型的组织学特征 ：

• 胰腺弥漫性间质纤维化呈辐射状；

• 累及门静脉导致闭塞性静脉炎； 

• 胰腺腺泡萎缩；

• 胰腺组织炎症细胞浸润。 

        为明确诊断， 必要时可行组织学检查



















IgG4相关性垂体炎

• IgG4相关性疾病还可累及垂体组织， 即IgG4相
关性垂体炎。现多认为这是1种由自身免疫紊乱
引起的垂体慢性炎症性疾病。

• 典型特征是垂体组织弥漫性肿大，其间有大量
IgG4阳性淋巴细胞浸润。

• 多见于老年人，男性、女性均有病例报道，垂
体前叶和后叶均可受累，甚至可以累及垂体柄。



IgG4相关性垂体炎
• 临床表现无特异性，多表现为倦怠无力、身体疲惫、
体重减轻、 厌食，且可有不明原因的尿崩症。有
的患者有多年糖尿病史，且多合并有其他自身免疫
性疾病，如 AIP、MD等。病程多为慢性，反复，急
性发作时可导致垂体功能衰竭，病情危重。

• 内分泌检查显示，垂体激素不同程度降低，且激发
试验不同程度减低、混乱。CT/MRI显示垂体弥漫性
肿大，垂体柄增厚变大。血清学检查示血浆IgG4阳
性淋巴细胞显著增高。



IgG4相关性肺疾病
• 临床表现：缺乏特异性。主要为干咳、气短，肺内阴影。
部分可出现全身非特异症状如乏力、低热、体重下降等。

• 影像学表现：有4种类型。

（1）实性结节型（实变及团块影，局限性边界清晰的磨
玻璃）

（2）圆形磨玻璃影型

（3）肺泡间质型（肺泡间隔增宽，伴蜂窝样改变，支气 

管扩张）

（4）支气管炎型（支气管血管束增粗，伴小叶间隔增宽）
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