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图 １　 涎腺肿物患者（男，３６ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图。 Ａ． ＰＥＴ 最大密度投影图见双侧唾液腺代谢明显增高，脾脏、骨髓代谢弥漫增

高；Ｂ～Ｄ．双侧泪腺、腮腺、颌下腺增大、代谢增高（箭头示）；Ｅ．前纵隔胸腺区密度增高、代谢增高（箭头示）；Ｆ，Ｇ．双侧颈部、双侧腋下及胸

肌间隙、肝门区、腹膜后多发代谢增高的淋巴结，脾脏代谢增高（箭头示）

　 　 患者男，３６ 岁，２０２２ 年出现间断双上眼睑肿胀，２０２４ 年

２ 月出现双侧颌下肿物，外院查血 ＷＢＣ 升高，其中淋巴细胞

比例升高（具体数值不详），血免疫球蛋白（ ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ，
Ｉｇ）Ｇ、Ｃ 反应蛋白、补体 Ｃ３ 及 Ｃ４、ＩｇＧ４、抗核抗体、抗可溶性

抗原（ｅｘｔｒａｃｔａｂｌｅ ｎｕｃｌｅａｒ ａｎｔｉｇｅｎ， ＥＮＡ）抗体、抗中性粒细胞

胞质抗体 （ ａｎｔｉｎｅｕｔｒｏｐｈｉｌ ｃｙｔｏｐｌａｓｍｉｃ ａｎｔｉｂｏｄｙ， ＡＮＣＡ） 均正

常。 外院行腮腺活组织检查（简称活检），病理倾向米库利奇

病（Ｍｉｋｕｌｉｃｚ 病）。 外院予以静脉注射 ４０ ｍｇ 甲泼尼龙琥珀酸

钠治疗 ５ ｄ，双眼肿胀明显好转。 ２０２４ 年 ５ 月就诊于本院，血
常规提示 ＷＢＣ 计数 １５．７６（括号内为正常参考值范围，下同；
３．５０～９．５０）×１０９ ／ Ｌ，淋巴细胞比例 ７８．２％（２０．０％ ～ ４０．０％），
淋巴细胞绝对值 １３．３２（０．８０～４．００）×１０９ ／ Ｌ，嗜酸性粒细胞绝

对值正常，血 ＩｇＧ１～ ４、抗核抗体谱、ＡＮＣＡ、血清蛋白电泳及

免疫固定电泳均正常。 患者行１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像（图 １），
可见双侧泪腺、腮腺、颌下腺体积饱满、代谢增高，形态及代

谢基本对称，ＳＵＶｍａｘ ７．３；双侧咽旁间隙、颈部各区、双侧腋下

及胸肌间隙、纵隔、内乳淋巴链区、肝门区、腹膜后、双侧髂血

管旁多发代谢增高的淋巴结，淋巴结分布双侧基本对称，短
径均小于 １．５ ｃｍ，ＳＵＶｍａｘ ７．１。 此外前纵隔胸腺区密度增高，
形态呈盾形，代谢增高， ＳＵＶｍａｘ ６．９；脾脏体积略增大，代谢增

高，ＳＵＶｍａｘ ４．９；中央骨髓及长骨近端骨髓代谢弥漫增高，
ＳＵＶｍａｘ ４．３。

本例患者为青年男性，以双上眼睑肿胀起病，病程达 ２ 年

余，１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 提示全身多脏器受累，包括外分泌腺体

（双侧泪腺、腮腺、颌下腺）、淋巴结，腮腺活检病理提示

Ｍｉｋｕｌｉｃｚ 病，外院激素治疗有效，上述表现均符合 ＩｇＧ４ 相关

性疾病的特点。
ＩｇＧ４ 相关性疾病是一种免疫介导的系统性慢性炎性反

应纤维化疾病，可累及全身多个系统和器官，临床表现多样，
取决于受累器官。 ＩｇＧ４ 相关性疾病可导致受累器官肿大、功
能障碍，常见受累脏器包括泪腺、眼眶、腮腺、颌下腺、胰腺、
胆管、腹膜后、淋巴结、肺、肾、主动脉、脑膜和甲状腺等［１⁃２］ 。
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胰腺是最常受累的器官，表现为 １ 型自身免疫性胰腺炎（又
称淋巴浆细胞硬化性胰腺炎），患者可能出现腹痛、黄疸或胰

腺功能不全，影像学表现为胰腺肿胀、代谢增高，可伴胰管、
胆管狭窄［３］ 。 头颈部的腺体是仅次于胰腺的第二个最常见

的受累部位［４］ ，当眼眶受累时，最常表现为眶周肿胀、眼球突

出，但很少出现疼痛或视力受损，泪腺是眶内最常见的受累

部位，有时可出现眶内假瘤，也可累及眼外肌。 当唾液腺受

累时，颌下腺是最易受累的腺体，几乎所有累及唾液腺的病例

都会影响颌下腺［５⁃６］，而干燥综合征更常累及腮腺。 当泪腺、
腮腺和颌下腺受累时，临床上称为 Ｍｉｋｕｌｉｃｚ 病，这是 ＩｇＧ４ 相关

性疾病的一种表现形式。 本例患者外院活检提示 Ｍｉｋｕｌｉｃｚ
病，指的就是这种累及泪腺和唾液腺的 ＩｇＧ４ 相关性疾病。

ＩｇＧ４ 相关性疾病的诊断基于临床特征、血清学检查、影
像学表现和组织病理学检查［７］ 。 同样，在阅片时若拟诊 ＩｇＧ４
相关性疾病，除影像特征外，临床情况和实验室检查等也需

要符合 ＩｇＧ４ 相关性疾病的特点，才能有把握地做出诊断，避
免误诊“同影异病”的情况。 血清 ＩｇＧ４ 是重要的诊断线索，
但其不能单独作为诊断或排除依据，因为约有 ２０％的 ＩｇＧ４
相关性疾病血清 ＩｇＧ４ 水平正常［８］ ，同时其他疾病如肿瘤、其
他自身免疫性疾病和感染等也可能导致血清 ＩｇＧ４ 水平轻度

升高。
根据近年的研究进展，临床上可将 ＩｇＧ４ 相关性疾病分

为增殖型和纤维化型 ２ 种亚型，增殖型 ＩｇＧ４ 相关性疾病的

受累脏器包括胰腺、胆道、唾液腺、淋巴结、肺、肾等，纤维化

型则为腹膜后纤维化、主动脉周围炎、肠系膜炎等。 纤维化

型的 ＩｇＧ４ 相关性疾病一般血清 ＩｇＧ４ 正常或仅轻度升高，而
增殖型血清 ＩｇＧ４ 水平明显升高，可达正常上限 １０ 倍以

上［９］ 。 本例患者若为 ＩｇＧ４ 相关性疾病，则应该为增殖型，血
清 ＩｇＧ４ 水平应明显升高（本例血清 ＩｇＧ４ 正常）。 此外，与纤

维化型相比，增殖型 ＩｇＧ４ 相关性疾病还更常出现 ＩｇＥ 升高、
外周血嗜酸性粒细胞升高、低补体血症，临床上也更常出现

过敏性疾病的病史，而纤维化型 ＩｇＧ４ 相关性疾病通常 Ｃ 反

应蛋白水平更高。 本例患者在实验室检查方面缺乏支持

ＩｇＧ４ 相关性疾病的依据。
ＩｇＧ４ 相关性疾病的诊断需要病理支持，但与肿瘤不同，

病理并非唯一的诊断标准。 ＩｇＧ４ 相关性疾病的病理特征包

括 ３ 项：大量 ＩｇＧ４＋浆细胞浸润、席纹状纤维化和闭塞性静脉

炎，其中席纹状纤维化和闭塞性静脉炎的特征较为特异，而
ＩｇＧ４＋浆细胞浸润的特征可见于其他疾病，如干燥综合征、系
统性红斑狼疮、淋巴增殖性疾病、Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病等［９］ 。

ＩｇＧ４ 相关性疾病一般不累及脾脏与骨髓，ＰＥＴ ／ ＣＴ 也较

少见到 ＩｇＧ４ 相关性疾病患者的脾脏或骨髓代谢明显增高

（本例 ＰＥＴ ／ ＣＴ 脾脏与骨髓代谢增高）。 本例患者在临床上

还有外周血淋巴细胞明显增多的情况，这些都是与 ＩｇＧ４ 相

关性疾病不同的地方。 患者随后行骨髓穿刺活检，活检及流

式细胞检查诊断为边缘带淋巴瘤（ｍａｒｇｉｎａｌ ｚｏｎｅ ｌｙｍｐｈｏｍａ，
ＭＺＬ）。 患者随后行奥妥珠单克隆抗体、奥布替尼治疗，７ 个月

后复查 ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像提示泪腺、唾液腺、淋巴结、胸腺病变明

显好转，脾脏及骨髓代谢恢复正常（图 ２），复查骨髓流式细

胞学检查提示完全缓解。
ＭＺＬ 是一类惰性非霍奇金淋巴瘤，起源于边缘带Ｂ细

图 ２　 涎腺肿物患者（男，３６ 岁）奥妥珠单克隆抗体、奥布替尼

治疗 ７ 个月后１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图。 ＰＥＴ 最大密度投影图

（Ａ）及 ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合图（Ｂ～ Ｅ）见原唾液腺、淋巴结、胸腺病变

明显好转，脾脏、骨髓代谢较治疗前明显减低

胞，形态学表现为小至中等大小的淋巴细胞，可伴有浆细胞

分化，部分病例可表达 ＩｇＧ４＋浆细胞。 ＭＺＬ 可分为结外黏膜

相关淋巴组织（ｍｕｃｏｓａ⁃ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｌｙｍｐｈｏｉｄ ｔｉｓｓｕｅ， ＭＡＬＴ）型、
淋巴结型和脾脏型，其中结外 ＭＡＬＴ 型淋巴瘤最常累及部位

为胃（占 ５０％以上，与幽门螺杆菌相关）、唾液腺、眼眶 ／眼附

属器、甲状腺、肺、皮肤、乳腺、肠道等［１０］ ，这些受累脏器与

ＩｇＧ４ 相关性疾病存在很大程度的重叠［２］ 。
ＩｇＧ４ 相关性疾病作为一种全身多系统受累的病变，常需

与肿瘤等疾病相鉴别。 ２０１９ 年美国风湿病学会（Ａｍｅｒｉｃａｎ
Ｃｏｌｌｅｇｅ ｏｆ Ｒｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙ， ＡＣＲ）与欧洲抗风湿病联盟（Ｅｕｒｏｐｅａｎ
Ｌｅａｇｕｅ Ａｇａｉｎｓｔ Ｒｈｅｕｍａｔｉｓｍ， ＥＵＬＡＲ）联合制订了首个 ＩｇＧ４
相关性疾病国际分类标准［１１］ ，在该标准中引入了一套排除

标准，由此大大提高了诊断的特异性。 该排除标准的意义在

于，当临床表现、血清学标志物或组织病理学特征不明确时，
其可作为辅助手段帮助鉴别诊断。 对于影像医师来说，这套

排除标准可帮助了解当临床出现何种表现时，不应诊断为

ＩｇＧ４ 相关性疾病，而应考虑其他诊断。 该排除标准包括临

床、血清学、影像学、病理学方面［１２］ ：
（１）临床表现。 当患者存在不明原因发热时，不应考虑

ＩｇＧ４ 相关性疾病；若对糖皮质激素治疗（至少 ４０ ｍｇ ／ ｄ 的剂

量）无客观反应，也不应考虑 ＩｇＧ４ 相关性疾病。 （２）血清学

指标。 当存在不能用其他原因解释的 ＷＢＣ 减少及血小板减

少时；当存在如 ＡＮＣＡ［尤其是蛋白酶 ３（ｐｒｏｔｅｉｎａｓｅ３， ＰＲ３）、
抗髓过氧化物酶抗体（ｍｙｅｌｏｐｅｒｏｘｉｄａｓｅ ａｎｔｉｂｏｄｙ， ＭＰＯ）］、抗
ＳＳＡ ／ ＳＳＢ、抗双链 ＤＮＡ、抗 Ｓｍ 抗体、核糖体蛋白抗体等自身

抗体阳性时（不包括类风湿因子、抗核抗体等低特异性抗

体）；当存在冷球蛋白血症时；以上情况不应考虑 ＩｇＧ４ 相关

性疾病。 前文提到的增殖型 ＩｇＧ４ 相关性疾病常伴有外周血

嗜酸性粒细胞升高，但当嗜酸性粒细胞超过 ３×１０９ ／ Ｌ 时，则
不应考虑 ＩｇＧ４ 相关性疾病。 （３）影像学。 当影像学提示病

灶进展迅速时；当存在不能用其他原因解释（如门脉高压）的
明显脾大时（脾垂直径＞１４ ｃｍ）；当影像学（尤其是全身骨显

像）出现特征性的四肢长骨病变提示 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病

时［１３⁃１４］（Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病易出现眼眶、大血管、腹膜后等病

灶，受累器官与 ＩｇＧ４ 相关性疾病存在重叠）；以上情况不应
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考虑 ＩｇＧ４ 相关性疾病。 此外，当影像学提示病灶存在明显

的坏死、空洞、或富血供，或淋巴结显著肿大、融合形成大包

块，或存在包裹性积液时，应先考虑肿瘤或感染，而非 ＩｇＧ４
相关性疾病。 （４）病理学。 当病理上有明显的中性粒细胞浸

润、坏死性血管炎、显著的组织坏死、或肉芽肿性炎性反应

时，不应考虑 ＩｇＧ４ 相关性疾病。 此外，若病理提示有可疑的

异型细胞、限制性的轻链表达等时，则应先除外肿瘤。
影像诊断不仅是一门“看图说话”的艺术，更是临床思维

与影像特征的综合解读。 精准的诊断除了依赖对影像细节

的捕捉，更需要医师理解疾病的病理生理机制、临床表现和

演变规律。 临床背景知识如同诊断的“指南针”，只有将影像

特征与临床信息紧密结合，才能真正发挥影像学在疾病诊疗

中的核心价值。
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