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　　ＩｇＧ４相关性疾病（ＩｇＧ４ＲＤ）是一种免疫系统性
疾病，以血清中ＩｇＧ４升高及ＩｇＧ４阳性细胞浸润伴组
织纤维化为主要特征，其病变可累及全身各个部位，

以鼻中隔病变为首诊的病例罕见，容易被误诊。为加

深临床医师对鼻中隔ＩｇＧ４相关性疾病认识，本文结
合文献对１例鼻中隔ＩｇＧ４相关性疾病进行分析。

１　临床资料

患者，女，６４岁，因左鼻塞１月余、发现左鼻腔
肿物１ｄ于２０１９年１２月５日入院，查体见左鼻前
庭延及左鼻中隔前段见一大小约１．６ｃｍ×１．８ｃｍ
新生物，表面结节状，稍红肿，触之不易出血，表面少

许痂皮附着（图１）。入院后完善相关检查：肝肾功、
输凝血、三大常规、心电图、心脏彩超、胸片、腹部及

泌尿彩超未见明显异常。胃肠镜示胃炎并胃息肉，

电子鼻咽镜示左鼻腔肿物。鼻窦ＣＴ平扫（图２）：鼻
前庭软组织肿胀，见一结节状影，约 １．６ｃｍ×
１．７ｃｍ×１．８ｃｍ，ＣＴ值 ３５Ｈｕ，包绕骨性鼻中隔。
鼻窦ＭＲＩ水平位示（图３）：左侧鼻前庭见一结节，
Ｔ１Ｗ呈略低信号，Ｔ２Ｗ呈略高信号，增强扫描轻度
强化，考虑良性炎性结节可能性大。肿物表面分泌

物发现少量革兰氏阳性球菌，细菌培养示金黄色葡

萄球菌。结合上述病史、体格检查及辅助检查，初步

诊断为鼻腔肿物（性质待定）。为进一步明确诊断，

于表面麻醉下行左鼻腔组织活检术，病理示：送检黏

膜组织被覆鳞状上皮，间质纤维肉芽组织增生，伴大

量淋巴细胞、浆细胞及中性粒细胞浸润，结合临床所

见，符合炎性息肉。结合ＣＴ、ＭＲＩ所见，进一步行肿
物全切以了解病理性质，并改善鼻塞症状。术中见

左侧鼻中隔前段上部淡红色新生物阻塞，大小约

２．０ｃｍ×１．６ｃｍ，表面稍粗糙，触之不易出血，广基
生长于左侧鼻前庭及鼻中隔，切除肿物过程中可见

肿物侵袭四方软骨直径约１ｃｍ。术后病理：镜下见
组织呈重度炎症改变，大量浆细胞浸润，伴纤维化

（图 ４）。免疫组化（图 ５）结果：ＣＤ２０（部分 ＋）、
ＣＤ３（部分 ＋）、ＣＤ２１（ＦＤＣ＋）、Ｋｉ６７（２０％ ＋）、
ＣＤ３８（＋）、ＣＫ（上皮＋）、Ｋａｐｐａ（＋）、Ｌａｍｂｄａ（＋）、
ＭＵＭ１（＋）、ＣＤ５６（个别＋），ＣＤ７９ａ（部分＋），Ｂｃ１
２（少数 ＋），ＣＤ４３（＋），ＣＤ２３（ＦＤＣ＋），ＩｇＧ（９０％
＋）、ＩｇＧ４（３８％＋，＞３０个／ＨＰＦ）、ＰＡＸ５（生发中心
＋）、ＧｒａｎｚｙｍｅＢ（部分弱 ＋）、ＴＩＡ１（部分弱 ＋）、
Ｐｅｒｆｏｒｉｎ（－）、ＣＤ５（少数 ＋）。分子病理结果：ＥＢＥＲ
（－）。分子免疫球蛋白 ＩＧＨ／Ｋ阴性。进一步完善
血清ＩｇＧ４１．８１０ｇ／Ｌ，尿本周氏蛋白定性试验阴性。
结合患者病史、症状、影像学和病理诊断，考虑为鼻

中隔来源ＩｇＧ４相关性疾病。诊断明确后患者进一
步就诊风湿免疫科，完善血管炎３项、风湿３项、自
免１０项未见异常，排除激素使用禁忌证后予醋酸泼
尼松片１５ｍｇ口服，１次／ｄ、复方环磷酰胺片５０ｍｇ
口服，１次／ｄ、硫酸羟氯喹片０．２ｇ口服，２次／ｄ治
疗。术后１个月我科门诊复查，鼻腔肿物未见复发，
术后定期耳鼻咽喉科及风湿科门诊就诊，坚持激素

及免疫抑制治疗，酸泼尼松逐渐减量，截至２０２１年
７月已减至２．５ｍｇ口服，１次／ｄ。鼻中隔肿物未见
复发，无其他脏器受累。

２　讨论

ＩｇＧ４相关性疾病（ＩｇＧ４ＲＤ）是免疫系统性疾
病，以血清中ＩｇＧ４升高、组织病理学表现为 ＩｇＧ４阳
性细胞浸润伴组织纤维化、闭塞性静脉炎的肿块为
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主要特征，其病变可累及全身各个部位，尤以腺体为

多见［１］。由于血清ＩｇＧ４特异性不高，本病诊断主要
依靠病理检查，血清ＩｇＧ４的检测对于胰腺、唾液腺、
泪腺和肾脏的 ＩｇＧ４相关性疾病诊断敏感性较高，对
于其他部位的 ＩｇＧ４相关性疾病的诊断具有一定的
参考意义［２３］。目前临床暂无鼻部 ＩｇＧ４ＲＤ诊断标
准及共识，普遍采用２０２０年的综合标准［２］：①单或
多个器官中具有 ＩｇＧ４ＲＤ特征的局限性／弥漫性肿
块或肿胀，不包括单器官受累中出现的淋巴结肿大；

②血清ＩｇＧ４浓度≥１．３５ｇ／Ｌ；③组织病理检查满足
以下３个标准中的２个：①有明显的淋巴细胞和浆
细胞浸润和纤维化；②ＩｇＧ４／ＩｇＧ阳性细胞比例 ＞
４０％且ＩｇＧ４阳性浆细胞 ＞１０个／高倍视野；③典型
的组织纤维化，尤其是轮辐状纤维化或闭塞性静脉

炎。满足① ＋② ＋③可确诊为 ＩｇＧ４ＲＤ；满足① ＋
③则很可能诊断为 ＩｇＧ４ＲＤ；满足① ＋②则有可能
诊断为ＩｇＧ４ＲＤ。该病例表现为鼻腔肉芽样结节状
肿物，免疫病理中淋巴瘤指标表达弱阳性，加做分子

免疫球蛋白ＩＧ阴性，可排除淋巴瘤，ＥＢＥＲ（－）、ＣＫ
（＋），可排除鼻咽癌，关键性浆细胞比值 ＞４０％且
ＩｇＧ４阳性浆细胞 ＞３０个／高倍视野，血清 ＩｇＧ４＞
１．３５ｇ／Ｌ，ＩｇＧ４ＲＤ诊断明确。鼻腔 ＩｇＧ４ＲＤ发病
率不高，国内外有关鼻腔 ＩｇＧ４ＲＤ报道较少，查阅
相关文献显示该病多发于５０岁以上的男性，患者常
常因鼻塞就诊于耳鼻咽喉科。本例患者主要表现为

鼻腔肿物，其他器官暂未受累，肿物表面分泌物细菌

培养阳性，鼻部影像学显示骨性鼻中隔被包绕，术中

见鼻中隔部分软骨破坏，故临床上怀疑恶性肿瘤合

并感染可能性大。然而肿物浅层活检结果提示良性

炎性病变，未见恶性特征，又为该病的诊断增添了迷

惑性。为进一步明确诊断及改善鼻塞症状，患者最

终行二次根治性手术，术后病理诊断为 ＩｇＧ４ＲＤ。
术后深部取材石蜡病理才得以确诊，说明怀疑ＩｇＧ４
ＲＤ的病理需深取组织送检。根据２０１５年 ＩｇＧ４ＲＤ
管理和治疗的国际指南［４］，ＩｇＧ４ＲＤ炎症活动期首
选大剂量糖皮质激素冲击治疗，视情况减量，无效则

配合使用免疫制剂；缓解期视情况予小剂量糖皮质

激素维持或观察随诊。本病例患者为新近出现的鼻

塞症状，查血清ＩｇＧ４升高，考虑为炎症活动期，治疗
上予手术切除＋糖皮质激素 ＋免疫制剂，后期糖皮
质激素长期逐步减量治疗，未出现其他脏器受累，肿

物未见复发，提示手术完整切除加上糖皮质激素加

上免疫制剂对鼻型ＩｇＧ４可能是一种治疗手段，有别
于既往手术治疗主要用于组织活检及后期才使用免

疫制剂［５］。总而言之，在临床中遇到鼻腔未明性质

的占位性病变，病变发展迅速，在怀疑恶性病变的同

时，也应该考虑鼻腔 ＩｇＧ４ＲＤ的可能，将外周血
ＩｇＧ４列入常规初筛方法，有助于减少误诊误治。临
床上对于ＩｇＧ４ＲＤ应早诊早治，延误治疗不仅会导
致ＩｇＧ４ＲＤ患者的纤维化程度加剧［４，６］，造成不可

逆的损害，还会影响药物疗效。本例患者鼻腔肿物

增长迅速，确诊后干预及时，并规律药物治疗，后续

未出现其他脏器受累，取得了较好的临床疗效。目

前，有关鼻中隔 ＩｇＧ４相关性疾病的研究较少，在治
疗上，糖皮质激素用量多少的选择及免疫制剂的运

（下转第１１８页）
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通畅，鼓励咳痰，预防感染。

我们尝试对合并较为严重冠心病的 Ｔ３声门型
喉癌患者同期进行手术治疗，取得了较好的效果。

虽然病例较少，但通过本病例的治疗，我们初步体会

到，通过术前谨慎而全面的评估、术中的规范操作、

术后的严密观察和妥善处置，对合并较为严重冠心

病的Ｔ３声门型喉癌患者同期进行非体外循环冠状
动脉旁路移植术和喉部分切除术是一个可行的

选择。
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用时机，手术方式选择肿块减积还是根治性切除等

问题都有待探讨，且根治性切除术式还需要规范术

中操作以免引起医源性鼻中隔穿孔［７］。
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