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摘  要 

目的：报道1例IgG4相关性疾病(IgG4-related disease, IgG4-RD)以胆管肿物为主要表现，并发血小板减

少的患者，探讨该病的临床特征及诊疗。病历摘要：74岁男性患者，因“皮肤、巩膜黄染伴小便发黄4月
余”住院，根据症状、辅助检查、胆管肿物活检考虑为IgG4-RD。入院后查血发现血小板减少，完善骨髓

穿刺后排除原发性血液系统疾病，给予激素、免疫抑制剂、免疫球蛋白及输血小板治疗。后复查患者IgG4
较前下降、血小板计数上升，予患者口服甲泼尼龙60 mg/d，环孢素150 mg/d，羟氯喹400 mg/d，利

可君片60 mg/d维持治疗出院。患者出院后规律于门诊复诊、调整用药，随访3月，患者IgG4指标正常，

血小板计数稳定。结论：IgG4-RD患者可出现多系统受累，与肿瘤鉴别困难且易与肿瘤并发，本例患者

诊治过程提示对于不典型病例应注意结合影像学及病理活检甄别病情，及早启动原发病治疗。 
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Abstract 
Objective: To report a case of IgG4-related disease (IgG4-RD) presenting primarily as a biliary duct 
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mass complicated by thrombocytopenia, and to discuss the clinical characteristics, diagnosis, and 
management of this condition. Case Summary: A 74-year-old male was hospitalized due to “jaundice 
of the skin and sclera accompanied by dark urine for over 4 months”. Based on clinical manifesta-
tions, auxiliary examinations, and biliary duct biopsy, the patient was diagnosed with IgG4-RD. Dur-
ing hospitalization, laboratory tests revealed thrombocytopenia. A bone marrow aspiration was 
performed, which ruled out primary hematological disorders. Treatment included glucocorticoids, 
immunosuppressants, intravenous immunoglobulin, and platelet transfusions. Follow-up tests 
showed a decrease in serum IgG4 levels and an increase in platelet count. The patient was discharged 
on a maintenance regimen of oral methylprednisolone 60 mg/day, cyclosporine 150 mg/day, hy-
droxychloroquine 400 mg/day, and leucogen 60 mg/day. He attended regular outpatient follow-ups 
for medication adjustments. After three months of follow-up, his IgG4 levels normalized and plate-
let count remained stable. Conclusion: IgG4-RD can involve multiple organ systems and is often dif-
ficult to distinguish from malignancy, with which it may also coexist. The diagnostic and therapeutic 
process in this case highlights the importance of integrating imaging and pathological biopsy for 
atypical presentations to initiate prompt treatment of the underlying disease. 
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1. 引言 

IgG4 相关性疾病(IgG4-related disease, IgG4-RD)是一种以纤维炎症浸润为特征的全身性自身免疫性

疾病，可影响几乎所有器官和系统[1]。多数患者以血清 IgG4 水平升高，受累器官或组织中大量 IgG4 阳

性浆细胞浸润和纤维化为主要临床表现[1] [2]。该病最常见的受累器官为颌下腺、泪腺、淋巴结、胰腺和

肺[3]，其消化系统表现中，以自身免疫性胰腺炎和 IgG4 相关胆管炎最为突出[4]。本文报道 1 例 IgG4 相

关性疾病累及胆管并发血小板减少的患者，以提高对此类病例的认识，为临床诊治提供思路。 

2. 病历资料 

2.1. 一般资料 

患者老年男性，因“皮肤、巩膜黄染伴小便发黄 4 月余”于 2025 年 05 月 23 日就诊于青岛大学附属

医院风湿免疫科行住院治疗。自 2025 年 1 月起，患者出现皮肤、巩膜黄染并进行性加重，伴小便发黄，

无发热、腹痛等其他症状，于青岛市立医院完善消化系统超声提示肝内多发胆管扩张。2025 年 02 月 03
日，患者就诊于青岛大学附属医院肝胆外科，以“梗阻性黄疸”收住院治疗。入院后完善全腹 CT、胰胆

管 MR 造影成像、上腹部 MR 等检查，均提示肝门区胆管占位并肝内胆管及左右肝管扩张，恶性肿瘤可

能。排除手术禁忌后，于 2025-02-10 在全麻下行肝门胆管切除术、肝门胆管成型 + 胆管空肠吻合术、肠

粘连松解术。术后予以抑酸、化痰、抗炎、静脉高营养等药物治疗后出院。2025 年 02 月 21 日术后组织

病理回示：胆管肿物及肝门组织镜下见增生并显著胶原化的纤维组织，内见较多淋巴细胞、浆细胞浸润，

大量神经纤维束增生紊乱。免疫组化结果：IgG (浆细胞+)，IgG4 (浆细胞+)，IgG4/IgG > 40%。2025-04-
22 患者于肝胆科门诊复诊，查 IgG4：4.96 g/L。为求进一步诊治，患者于 2025 年 5 月就诊于风湿免疫

科。入院查体：神志清，精神可，双侧颌下腺肿胀，浅表淋巴结未触及肿大，心肺腹查体无异常，双下肢
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无水肿。既往史：患者 4 年余前因升结肠腺癌、胆囊结石行腹腔镜下右半结肠切除术 + 胆囊切除术，术

后恢复可，无肿瘤复发。 

2.2. 辅助检查 

2.2.1. 血清学指标 
(1) 血常规：中性粒细胞计数 6.91 × 109/L，淋巴细胞计数 0.59 × 109/L，单核细胞计数 0.64 × 109/L，

红细胞计数 3.55 × 1012/L，血红蛋白 111 g/L，血小板计数 6 × 109/L；(2) 免疫球蛋白：IgG4 > 4.77 g/L，
IgM 3.09 g/L，IgE 280.80 IU/ml；(3) 炎性指标：C 反应蛋白 60.40 mg/L，白介素-6 30.19 pg/ml，降钙素

原 0.47 ng/Ml；(4) 抗核抗体及滴度：阳性，均质型 1:10,000，ENA 抗体谱：抗核小体抗体阳性(+++)；(5) 
肝病相关自身抗体测定、抗双链 DNA 测定、抗磷脂抗体测定、抗环瓜氨酸肽抗体测定、抗中性粒细胞胞

浆抗体测定、类风湿因子测定、血小板 HPA/HLA 抗体、甲功五项、肝肾功、血浆抗凝血酶活性(ATIII)测
定、男性肿瘤标志物未见异常。 

2.2.2. 影像学检查 
(1) 上腹增强 CT (见图 1)：肝门区胆管团块影并肝内胆管扩张，胆管恶性肿瘤？肝门区及腹膜后多

发稍大淋巴结；(2) 下腹增强 CT：腹膜后纤维化可能；(3) 盆腔增强 CT：前列腺肥大、钙化；(4) 胰胆

管 MR 造影成像(MRCP)：部分肝总管显示欠清并肝内胆管及左右肝管明显扩张；(5) 正电子发射型计算

机断层显像(positron emission tomography/computed tomography, PET/CT)：肝门胆管肿物术后所见，局部

未见异常代谢；肝内胆管扩张、积气；肝右前叶扩张胆管走行区斑片状轻度代谢增高，SUVmax 约 3.6，
考虑炎症可能性大；双侧下颌下腺形态饱满，对称性代谢增高，SUVmax 约 3.4；胰尾饱满、密实，代谢

轻度增高，SUVmax 约 2.2；腹膜后腹主动下段–双侧髂总血管周围包绕少许软组织影，未见代谢增高；

甲状腺右侧叶低密度肿块，达胸骨后，不均匀代谢增高，SUVmax 约 3.9；前列腺双侧外周带代谢增高，

左侧为著，SUVmax 约 5.2；结肠癌术后所见，局部未见复发征象。 
 

   
(a)                                           (b) 

Figure 1. CT examination of the patient revealed lesions in the hilar bile ducts (February 4, 2025). (a) CT revealed a mass in 
the hilar bile duct (arrow); (b) CT revealed intrahepatic bile duct dilation (arrow) 
图 1. CT 检查示肝门区胆管病变(2025 年 02 月 04 日)。(a) CT 示肝门区胆管团块影(箭头)；(b) CT 示肝内胆管扩张

(箭头) 

2.2.3. 组织学检查 
(1) 胆管肿物活检(见图 2)：胆管肿物及肝门组织镜下见增生并显著胶原化的纤维组织，内见较多淋

巴细胞、浆细胞浸润，大量神经纤维束增生紊乱。免疫组化结果：IgG (浆细胞+)，IgG4 (浆细胞+)，IgG4/IgG > 
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40%；(2) 骨髓穿刺：骨髓增生旺盛，粒系增生活跃，红系增生旺盛；全片巨核细胞 63 个，分类 20 个，

其中颗粒型巨核细胞 15 个、产血小板型巨核细胞 5 个，血小板少见。 
 

   
(a)                                           (b) 

Figure 2. Histopathology of the bile duct mass. (a) Microscopic examination revealed a dense lymphoplasmacytic infiltration 
(arrow) and fibroplasia (asterisk) (H&E, ×200); (b) Immunostaining revealed numerous IgG4-positive plasma cells (arrow) 
and fibroplasia (asterisk). IgG4/IgG > 40%. (IgG4 immunostaining, ×200) 
图 2. 胆管肿物组织病理活检。(a) 显微镜检查示致密淋巴浆细胞浸润(箭头)及纤维组织增生(星号) (HE 染色，

×200)；(b) 免疫化学染色显示存在大量 IgG4 阳性浆细胞(箭头)及纤维组织增生(星号)，IgG4/IgG > 40%。(IgG4 免

疫染色，×200) 

2.3. 诊断 

此患者为老年男性，慢性病程，主要表现为胆管占位、颌下腺肿胀，依据《2019 年 ACR/EULAR IgG4-
RD 国际分类标准》[5]：胆管肿物活检见显著胶原化的纤维组织，内见较多淋巴细胞、浆细胞浸润，大量

神经纤维束增生紊乱(13 分)，血清 IgG4 水平为 2~5 倍参考值上限(6 分)，颌下腺受累(6 分)，腹膜后腹主

动下段–双侧髂总血管周围包绕少许软组织影(8 分)，胰腺和胆系受累(19 分)，总得分为 52 分(>20 分)，
此患者符合上述诊断标准，IgG4-RD 诊断明确。 

2.4. 治疗 

入院后给予甲泼尼龙琥珀酸钠 40 mg/d 静脉滴注及羟氯喹 0.4 g/d 口服治疗，患者血小板低，予激素

加量至甲泼尼龙琥珀酸钠 80 mg/d 静脉滴注，并给予 1 u 血小板输血治疗，后复查血小板仍低。完善骨髓

穿刺排除其他血液系统疾病后，激素改用地塞米松 20 mg/d，联合丙种球蛋白 20 g/d 静滴，上述治疗 3 天

后，复查血小板计数上升。完善 PET/CT，不提示肿瘤，加用环孢素 0.15 g/d 进一步治疗原发病。上述治

疗后，复查患者 IgG4 水平较入院时下降，嘱患者出院后继续口服甲泼尼龙 60 mg/d，环孢素 150 mg/d，
羟氯喹 400 mg/d，利可君片 60 mg/d。患者出院 2 周后复查 IgG4 降至正常，血小板及其他血清学指标等

稳定。后定期门诊复诊，口服激素逐渐减量，并根据病情调整用药，更换环孢素为吗替麦考酚酯。随访

至 2025 年 09 月 04 日，患者各项指标稳定，维持用药方案为口服甲泼尼龙 16 mg/d，吗替麦考酚酯 1000 
mg/d，利可君 60 mg/d。 

3. 文献回顾及讨论 

IgG4-RD 是一种以受累器官的组织中出现大量 IgG4 阳性淋巴浆细胞浸润、闭塞性静脉炎、席纹状纤

维化为特征的多系统疾病[6]。IgG4-RD 胆管受累的患者多为老年男性(男女比例为 8:1)，主要表现为梗阻

性黄疸，常伴有自身免疫性胰腺炎、血清 IgG4 升高及胆管大量 IgG4 阳性细胞浸润[7]。由于 IgG4-RD 胆

管受累的患者临床及影像学表现常常与胆管癌表现相似，加之缺乏特异性诊断标准，二者鉴别存在困难，

https://doi.org/10.12677/acm.2025.15123400


姜亚楠，王吉波 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2025.15123400 221 临床医学进展 
 

因此在临床上易出现误诊。回顾相关文献可发现，将 IgG4-RD 胆管受累的患者误诊为胆管癌者并不少见，

多数均为手术切除或细针穿刺活检后病理证实为 IgG4-RD [8]-[11]。 
回顾本病例，患者为老年男性，以黄疸为主要起病症状，肝门区胆管肿物为主要影像学表现，且伴

有 IgG4 相关性胰腺炎、颌下腺肿胀及腹膜后纤维化。此次入风湿免疫科治疗前，患者曾就诊于肝胆外

科，由于患者的临床症状及影像学表现高度提示胆管肿瘤，加之患者既往存在结肠癌病史，存在结肠癌

胆管转移或合并胆管癌的风险，在未行血清 IgG4 检查及进一步胆管肿物穿刺活检的情况下，虽然患者的

肿瘤标志物未见明显异常，仍然被误诊为胆道肿瘤，直接行胆管切除术，术后病理提示 IgG4-RD。由此

可见，及时完善血清 IgG4 检查及活组织检查对于降低 IgG4-RD 的临床误诊率从而避免手术切除等不必

要的治疗非常重要。 
2019 年日本 ISC 临床实践指南建议根据以下四个标准诊断 IgG4-SC：特征性胆道影像表现、血清

IgG4 水平升高、排除胆道疾病与 IgG4 相关性疾病并存以及特征性组织病理学特征[12]。这提示我们，在

IgG4-RD 的临床实践中，应尽早完善影像学及血清 IgG4 检查，如果影像学及血清学检查仍难以鉴别其与

肿瘤，必要时可以加做肿物细针穿刺活检及 PET/CT 加以诊断。 
在 IgG4-RD 患者中，血小板减少可能源于多种机制。首先，疾病本身可能通过免疫介导途径影响骨

髓造血功能或加速血小板破坏，免疫性血小板减少症的血小板结合免疫球蛋白主要是 IgG1 和 IgG3 亚类

[13]；其次，用于治疗 IgG4-RD 的免疫抑制剂(如吗替麦考酚酯、环磷酰胺等)可能引起骨髓抑制，导致血

小板生成减少[14]；此外，IgG4-RD 患者常合并其他自身免疫性疾病(如系统性红斑狼疮、自身免疫性肝

炎等)，这些疾病本身即可导致血小板减少[15]。因此，临床需通过详细询问病史、自身抗体检查及骨髓

活检来明确血小板减少的具体原因。本例患者完善骨髓穿刺后提示骨髓造血功能正常，无骨髓抑制，完

善自身抗体检查未见明显升高的抗体，排除血液系统恶性肿瘤或合并其他导致血小板减少的自身免疫疾

病，考虑免疫性血小板减少。 
目前对于 IgG4-RD 的治疗方案仍有不同意见，糖皮质激素(GC)是治疗 IgG4-RD 的首选药物。治疗初

期的主要目标是缓解症状性黄疸和腹部不适，逆转胆道造影表现，以及预防与疾病相关的纤维化并发症

[6]。初始治疗为糖皮质激素 30~40 mg/d 治疗 2~4 周，如疗效较好可每 2 周剂量减小 10 mg，20 mg/d 维

持 2 周后每 2 周减少 5 mg [16]。IgG4-RD 预后总体良好，长期缓解可达 60%~70%，但复发率高(30%~50%)，
尤其见于血清 IgG4 持续升高或多器官受累者[17] [18]。诱导达临床缓解后，建议维持治疗，免疫抑制剂、

利妥昔单抗有利于维持缓解、减少复发[12] [16]。 
检索近 10 年国内外文献，筛选出 IgG4-RD 胆道受累的病例共 12 例，其中 11 例为男性，1 例女性，

平均年龄为 65 岁，患者的胆管受累表现包括梗阻性黄疸及腹痛，且伴有其他胰腺、肝脏、淋巴结等其他

器官受累[8]-[11] [18]-[23]。根据 12 例 IgG4-RD 胆道受累患者的病例报道，大多数患者可在 1~2 个月内，

或至少在前 6 个月内通过保守治疗而得到缓解，并显示出良好的长期效果。鉴于糖皮质激素良好的治疗

反应，及早明确诊断并启动保守治疗，对于避免不必要的外科手术干预至关重要。 
本例患者确诊后给予大剂量 GC 诱导缓解，并联合免疫抑制剂提高疗效。疗程中并发血小板减少，

给予免疫球蛋白及输注血小板治疗。病情好转后给予糖皮质激素、免疫抑制剂及升血小板药维持治疗，

随访病情稳定，未再复发。 

4. 结论 

综上所述，IgG4-RD 可以累及全身任何器官，易发生炎症和纤维化导致受累器官的肿大，且临床表

现复杂多样，因此与肿瘤鉴别极其困难。本例患者的诊治过程提示，对于 IgG4-RD 的诊断需要结合临床

表现、放射学、组织病理学和血清学的综合评估，在诊疗过程中要注意认真询问病史及加强体格检查，
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可以选择 2019 年 ACR/EULAR 分类标准作为确诊依据，必要时完善细针穿刺活检，及早确诊及开始原发

病治疗，避免不必要的手术。糖皮质激素和免疫抑制剂对于 IgG4-RD 胆道受累的患者疗效显著，生物制

剂如利妥昔单抗可为难治性及复发 IgG4-RD 患者提供治疗选择。 
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