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·病例报告·

儿童IgG4相关疾病累及颈部1例并文献复习*

罗 丹1,付玉玮1,张 灏2,陈璐璐2,苗 森3,陶艳玲4△

(1.济宁医学院临床医学院,山东
 

济宁
 

272067;2.济宁医学院附属医院血液科,
山东

 

济宁
 

272029;3.济宁医学院附属医院病理科,山东
 

济宁
 

272029;

4.济宁医学院附属医院儿童血液肾脏风湿病区,山东
 

济宁
 

272029)

  [摘 要] 免疫球蛋白G4相关疾病(IgG4-RD)是一种免疫介导的纤维炎性病变,可影响多个器官,导致

肿瘤性、组织破坏性损害和器官衰竭,多见于中年患者。该文报道了1例以颈部肿大为主要的临床表现的

IgG4-RD患儿的临床资料,并复习了相关文献,以加深对该疾病的认识。
[关键词] 自身免疫疾病; IgG4相关疾病; 儿童; 诊断

DOI:10.3969/j.issn.1009-5519.2025.12.041 中图法分类号:R445.1
文章编号:1009-5519(2025)12-2929-05 文献标识码:B

  免疫球蛋白G4(IgG4)相关疾病(IgG4-RD)是一

种由免疫介导的影响身体不同部位的慢性炎症伴纤

维化疾病。该病以IgG4+ 浆细胞肿瘤样浸润及纤维

化异常为特征,常伴血清IgG4水平升高。IgG4-RD
的潜在病理生理机制目前尚未明确,如果不及时治

疗,会导致永久性器官损伤和死亡。因此,早期识别

和治疗至关重要。由于该病在儿童中非常罕见,临床

对该病的了解主要基于成人经验。本案例报道了

1例IgG4-RD患儿,并结合已有的IgG4-RD诊断标

准、治疗方法及有关研究进行分析,以加深临床医生
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尤其是儿科医生对该病的认识。

1 临床资料

  患儿,男,11岁,因发现“右侧颈部肿物半月余”于

2024年1月24日入住济宁医学院附属医院。入院前

患儿无意间发现右侧颈部长一肿物,约“鸡蛋”大小,
无疼痛,病程中无发热,于当地卫生室输液抗感染治

疗(具体不详),自觉无明显效果。后就诊于当地人民

医院,行颈部彩色多普勒超声检查示:右侧颈部腮腺

和颌下腺低回声,建议至上级医院就诊。患儿自觉肿

物逐渐增大,偶有疼痛,遂入本院就诊。门诊时完善

磁共振成像(MRI)检查,结果示:(1)右侧颈动脉鞘区

囊实性病变(图1);(2)舌根部偏右侧异常信号(建议

增强检查);(3)鼻咽顶部后壁软组织增厚,考虑腺样

体肥大;(4)大枕大池。血常规示:白细胞11.73×
109/L,红细胞5.04×109/L,血红蛋白142

 

g/L,血小

板354×109/L。最后以“右颈部肿物并感染”收入本

院。入院查体示:血压117/80
 

mmHg,脉搏91次/
分。专科检查示:颌面部对称,右侧颈部膨隆,可触及

一大小约4.0
 

cm×2.5
 

cm的肿物,质地稍硬,边界不

清,活动度不佳,局部皮温、皮色正常,压痛(±),口角

无歪斜,鼓腮正常,右侧耳垂无麻木;张口度、张口型

可,咬合关系可,双侧腮腺导管口无红肿,分泌物清

亮,双侧颌下、颏下及颈部未触及明显肿大淋巴结。

  注:右侧颈动脉鞘区见囊实性病变,边界清,大小约37
 

mm×27
 

mm×42
 

mm。A、B.增强扫描病灶呈明显环形强化,实性部分明显强化,囊性

部分未见强化;C.T1W1实性部分呈等信号,囊性部分呈低信号;D.T2W1实性部分呈等稍高信号,囊性部分呈高信号。

图1  MRI图

  患儿入院后予头孢呋辛1
 

g(每8小时1次)抗感

染治疗无效,完善相关辅助检查,排除禁忌证后于

2024年1月29日行手术治疗,术后继续予头孢呋辛

1
 

g(每8小时1次)抗感染及静脉滴注地塞米松4
 

mg
(每天1次),治疗3

 

d。2024年2月2日好转出院。

术中完整切除肿物,冰冻病理结果示:右颈部囊肿(部
分内衬鳞状上皮)伴炎细胞浸润及淋巴组织增生和脓

肿形成。术后常规病理报告示:右颈部囊肿(部分内

衬鳞状上皮)伴急、慢性炎细胞浸润及淋巴组织增生

并淋巴滤泡形成,局灶纤维组织增生及坏死、多核巨

细胞反应,并较多浆细胞浸润,结合免疫组化可疑

IgG4相 关 性 硬 化 性 病 变:免 疫 组 化:CD20B 细 胞

(+),CD21
 

FDC 网(+),CD3T 细 胞(+),CD30
(+),Ki-67(+ >75%),CD15(-),CD38(+),

CD138(+),IgG(+),IgG4(+)(每个高倍视野大于

10个)(图2)。
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患儿术后病理报告示:明显的淋巴细胞浸润,局部

纤维组织增生,IgG4(+)(每个高倍视野大于10个)。
结合患儿临床表现、影像学特征,根据2020年修订的

IgG4-RD综合诊断标准,可能诊断为IgG4-RD。

  注:A.术后常规病理报告示组织内大量浆细胞浸润;B.免疫组化示IgG4(+)(每个高倍视野大于10个)。

图2  光镜下病理图

2 文献复习

  在中国知网中,以“IgG4相关性疾病”“儿童”为
关键词检索出4篇文献,其中2篇[1-2]明确提及儿童

IgG4-RD;1篇为会议论文,无法获取全文;1篇为学位

论文,无该疾病具体病例报道。以“IgG4相关性疾

病”“青少年”为关键词检索出2篇文献[2-3],均可获取

全文。在万方数据库中,以“IgG4相关性疾病”“儿
童”为题名或关键词共检索出6篇文献,其中4篇为

会议 论 文,无 法 获 取 全 文;1篇 同 知 网 检 索 结 果;

1篇[4]仅与“IgG4相关疾病”鉴别,非该病个案。以

“IgG4相关性疾病”“青少年”为题名或关键词检索出

1篇文献[3],同知网检索结果;以“IgG4相关性疾病”
“未成年”为题名或关键词检索出1篇文献[5]。

在PubMed数据库中,以“IgG4-related
 

disease”
“child”为“Title”检索出5篇文献,其中5例患儿均经

病理 证 实 为IgG4-RD,累 及 泪 腺[6]、结 膜[7]、肺[8]、
胃[9]各1例,还有1例表现为同时患有嗜酸性粒细胞

增多 症 和 IgG4-RD[10]。以 “IgG4-related
 

disease”
“children”为“Title”检索出6篇文献,其中3篇未涉

及IgG4-RD病例数;2篇为病例报告;累及眼部(眼

眶、眼睑)[11]1例,儿童自身免疫性胰腺炎及IgG4-RD
 

3例[12];1篇为儿童IgG4-RD的多中心研究[13],共35
例IgG4-RD患儿,常见受累器官为眼部、淋巴结、肌肉

骨骼系统和神经系统,其中眼部受累最常见。
总结检索出的文献,共10例患儿诊断为IgG4-

RD(除IgG4相 关 自 身 免 疫 性 胰 腺 炎、IgG4相 关

Mikulicz病、IgG4相关肾病),以男性患儿为主,最低

年龄低至22个月,累计多种器官,其中累计眼部4
例,肾脏2例,肺2例,胃、甲状腺、淋巴结各1例,与

KAYA
 

AKCA 等[13]的 多 中 心 研 究 结 果 相 同。以

IgG4-RD
 

RCD标准为诊断标准,确诊病例6例,4例

为疑诊病例,疑诊病例中1例缺少病理检查结果,3例

血清IgG4未查或<1
 

350
 

mg/L。应用糖皮质激素治

疗的有7例(占70%),其中5例为泼尼松治疗,2例

为甲泼尼龙治疗;激素联合吗替麦考酚酯、氨甲蝶呤、
利妥昔单抗、硫唑嘌呤各1例;手术切除4例(40%),
其中2例为手术切除后病理报告提示IgG4-RD后给

予糖皮质激素联合药物治疗,2例为单纯手术切除治

疗。见表1。

表1  10例IgG4-RD患儿临床信息

病例 年龄 性别 受累器官 病理检查
IgG4-RD

 

RCD
综合诊断标准

血清IgG4
(mg/L)

初始治疗方案

病例1[2] 17岁 男 肾脏、输尿管、皮肤 有(输尿管) 确诊 17
 

100 甲泼尼龙+吗替麦考酚酯

病例2[2] 16岁 女 甲状腺 无 疑诊 5
 

130 左甲状腺素

病例3[3] 18岁 男 肾脏、输尿管、盆壁 有(盆腔肿物) 疑诊 812 手术切除

病例4[5] 13岁 男 眼眶、肺 有(眼眶肿物) 疑诊 1
 

200 手术切除+甲泼尼龙+氨甲蝶呤

病例5[6] 3岁 男 眼眶 有(眼眶肿物) 疑诊 - 手术切除

病例6[7] 8岁 女 结膜、泪腺 有(泪腺肿物) 确诊 4
 

610 泼尼松+利妥昔单抗
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续表1  10例IgG4-RD患儿临床信息

病例 年龄 性别 受累器官 病理检查
IgG4-RD

 

R
综合诊断标准

血清IgG4
(mg/L)

初始治疗方案

病例7[8] 22个月 女 肺 有(气管旁肿块) 确诊 8
 

050 泼尼松

病例8[9] 16岁 女 胃 有(胃) 确诊 2
 

440(术后) 手术切除+泼尼松+硫唑嘌呤

病例9[10] 9岁 男 淋巴结 有(颈部淋巴结) 确诊 14
 

200 泼尼松

病例10[11] 4岁 男 眼眶 有(眼眶/泪腺) 确诊 2
 

220 泼尼松

  注:-表示无此项。

3 讨  论

  IgG4-RD是一种较新出现的病因不明、可累及多

种器官的一类疾病,其临床症状取决于病变部位。该

类疾病的共同特征包括血清IgG4水平升高、组织被

IgG4浆细胞浸润,同时伴有组织纤维化和硬化[14]。
由于IgG4-RD主要在成人中被描述,目前仅有少数关

于儿童IgG4-RD的病例报告,且尚未发表该疾病的系

统的儿科研究或评论。因此,儿科医生普遍对IgG4-
RD缺 乏 了 解,导 致 疾 病 诊 断 严 重 延 迟 或 误 诊、
漏诊[15]。

IgG4-RD可以影响多个器官,LU等[16]针对737
例IgG4-RD患者所受累的器官研究发现,浅表器官

(眼眶、和鼻窦)受累的比例随着年龄的增长而下降,
而内脏器官(胰腺、胆道、腹膜后、肺和前列腺)受累的

比例则随着年龄的增长而增加。大多数儿童有眼眶

受累,其次是鼻窦疾病、泪腺疾病和唾液腺炎[15],其他

表现包括纵隔、腹膜后、胰腺、肺和肠系膜疾病[17]。

IgG4-RD多为慢性隐匿性或亚急性起病,临床上通常

因血清IgG4水平的明显升高及器官肿胀或损伤引起

注意。该病全身症状不突出,发热罕见,部分患者会

出现乏力、体重下降等[18]。该病以多器官受累为特

征,临床症状因受影响的器官而异,有些患者会出现

严重并发症,如器官肿大或肥大引起的阻塞或压迫症

状,或细胞浸润、纤维化引起的器官功能障碍,可导致

不可逆损伤甚至器官功能衰竭[19],因此早期识别、治
疗极为重要。此外,疾病的许多特征只是通过影像学

(如腹膜后纤维化)或手术病理学(如IgG4相关主动

脉炎)偶然发现的[20]。IgG4-RD主要影响成人,其在

成人中的发病率低于1/10万,而关于儿童的发病率

仅限于病理报告[21]。
大多数IgG4-RD病例血清IgG4水平升高,但有

30%~50%经组织学确诊病例血清IgG4水平正常,
故该指标特异性不高[22]。IgG4-RD患儿血清IgG4
水平升高比例(70%)与成年人群中报告的水平相

似[15]。有研究表明,IgG4-RD患者IgG4水平>40
 

g/

L可能对并发肿瘤具有提示意义[23]。在大多数受影

响的器官中,放射学检查结果在很大程度上也是非特

异性的,但放射科医生在提示这种疾病方面发挥着重

要作用[17]。IgG4-RD引起的器质性损伤,在CT上通

常表现为弥漫性或局灶性损害,而在 MRI上表现为

T2加权低信号[24]。虽然IgG4-RD临床症状不典型,
且血清学和放射学检查特异性不高,但该病有典型的

组织病理学结果,可作为诊断该病的“金标准”。推荐

依据2020年修订的IgG4-RD 综合诊断标准[25]及

2019年美国风湿病学会(ACR)/欧洲抗风湿病联盟

(EULAR)制定的IgG4-RD分类标准进行诊断。但

一项儿童IgG4-RD的多中心研究结果显示,与2019
年ACR/EULAR分类标准相比,2020年IgG4-RD综

合诊断标准在儿童IgG4-RD的诊断上更敏感[13]。

KARIM 等[15]研 究 表 明,泼 尼 松 是 治 疗 儿 童

IgG4-RD的首选药物,儿童泼尼松剂量尚无共识,但
一般以1~2

 

mg/(kg·d)为宜。泼尼松对IgG4-RD
非常有效,但当逐渐减少到低剂量时,将无法控制炎

症,进而复发。有研究表明,发病年龄较小是基于糖

皮质激素治疗的IgG4-RD患者复发的独立危险因素,
因此应根据不同年龄段的临床特点给予评估和确定

治疗策略[26]。有研究表明,免疫抑制剂与泼尼松联合

使用较单用泼尼松能更有效控制疾病,减少IgG4-RD
的复发[27]。难治性或复发性IgG4-RD可选用生物治

疗,如利妥昔单抗。IgG4-RD复发者的治疗方案需要

根据患者复发器官、既往用药等情况重新制定。特殊

情况下,IgG4-RD患者可选择手术治疗。

IgG4-RD在儿童中很少见,提高对该病的认识对

于避免诊断和治疗延误很重要。泼尼松是治疗儿童

IgG4-RD的首选药物,但通常需要使用免疫抑制剂维

持治疗。对于难治性疾病,利妥昔单抗可能是一个不

错的选择。此外,还需进一步进行血清学和组织学研

究,以进一步帮助儿科医生更好地认识IgG4-RD,并
在日常临床诊疗中提高警惕,以期早期识别和治疗该

病,避免不必要的手术治疗。
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