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病史和查体、检验 

• 男，68岁，反复上腹疼痛2年余，发现肌酐升高9月  

 

• 患者反复出现上腹疼痛，伴呕吐，无排气排便，当地医院查肌酐持续
性升高，近9月肌酐波动较大（274-410umol/L）。当地医院予开同、
尿毒清颗粒、百令胶囊口服，复测肌酐持续升高。可疑肠梗阻。 

 

• 胃癌根治术后，病理提示：胃部浸润溃疡型中分化管状腺癌，侵及粘
膜肌层。 

 



病史和查体、检验 

 项目 结果 参考范围 

血常规 

WBC 3.4        ↓ 3.5-9.5 x109/L 

RBC 3.3        ↓ 4.3-5.8 x1012/L 

Hb 101       ↓ 130-175 g/L 

PLT 116       ↓ 125-350 x109/L 

生化 

白蛋白 34.3      ↓ 40-55 g/L 

肌酐 282.3    ↑ 44-133 umol/L 

尿素 397       ↑ 150-420 umol/L 

ALT、AST、尿酸（-） 

血沉 ESR 52         ↑ 0-15 mm/h 

hs-CRP Hs-CRP 4.2        ↑ 0-3 mg/L 

狼疮抗凝物 （-） 



病史和查体、检验 

 项目 结果 参考范围 

IL-6 IL-6 7.49      ↑ <6.4 pg/ml 

补体 C3、C4（-） 

淀粉酶 淀粉酶 219       ↑ 35-135 IU/L 

脂肪酶 脂肪酶 20     <60 U/L 

乳酸脱氢酶 LDH 152        100-240 IU/L 

甲功五项 
FT3 2.99      ↓      3.5-6.5 pmol/L 

余（-） 

肿瘤标志物 

细胞角蛋白19片段 3.71      ↑ <3.3 ng/ml 

胃泌素释放肽前体 80.82    ↑ <69.2 pg/ml 

余肿瘤标志物（-） 



超声 

 

• 双肾动、静脉未见狭窄 ，左肾副肾动脉形成 

 

• 肠系膜上动脉：（-） 

 

• 胆囊肿大，淤胆 

 

 



肾动态显像 

 



肾动态显像 

GFR（ml/min）：  

  左肾 18     右肾  15     总肾 33 

                          （总肾参考值≤68） 



PET/CT 

 



胃癌术后 



PET/CT 

左肾低密度灶 
CT值 25Hu 
放射性分布↓ 



PET/CT 

双肾SUVmax 5.0 



PET/CT 

双侧颌下腺 

SUVmax 3.0 



PET/CT 



PET/CT 

纵隔及肺门小淋巴结 

SUVmax 4.5 



PET/CT 

前列腺 

SUVmax 3.2 





MDT目的、拟解决的问题 

病史、检验 

老年男性，慢性起病 

反复腹痛，肌酐进行性升高 

PET/CT 

多器官病变 

问题 

最终诊断？ 



MDT中 

临床提出的解决方法、建议，疑问 

 

 肾功能受损原因？最终诊断？ 

 

 建议完善实验室检查、肾穿活检、骨穿 



肾功能受损原因 

肾前性 

肾后性 

肾性 

肾损伤原因 



MDT中核医学能够解决那些问题？ 

核医学自身有哪些疑问及其解决方案？ 

 

 肾脏放射性分布增高可能的原因？ 

 

 您的诊断？ 

 



双肾葡萄糖代谢增高可能的原因 

 淋巴瘤：NHL或HL患者可见肾脏受累，主要见于DLBCL，原发性肾
淋巴瘤少见（肾脏不含淋巴组织）  
 

 白血病：少见，主要发生于儿童、成人急性髓系白血病，主要表现为
肾脏肿大、弥漫性肾脏浸润，或多灶性肿块 
 

 转移：尸检发现20%的癌症患者有肾转移，常见的有肺癌、乳腺癌、
结肠癌、恶性黑色素瘤。CT上通常为双侧、多发、小病灶 
 

 其它：肾炎、结节病、IgG-RD  



淋巴瘤 

 

化疗前 化疗后 



白血病 

女，22岁，白血病，急性肾衰。病理：白血病累及双肾 



转移 



结节病 

 



狼疮性肾炎 

男，50岁，SUVmax 5.4。肾穿病理：毛细血管内增生性狼疮性肾炎 
 



实验室检查 

 
项目 结果 参考范围 

免疫球蛋白 

IgA 2.33       0.69-3.82 g/L 

IgM 0.5        ↓ 0.63-2.77 g/L 

IgG 17.3      ↑ 7.23-16.85 g/L 

IgG1 8.35 4.9-11.4 g/L 

IgG2 8.01      ↑ 1.69-7.86 g/L 

IgG3 1.5        ↑ 0.11-0.85 g/L 

IgG4 11.7      ↑ 0.03-2.01 g/L 



肾穿病理 

 结合临床，符合轻度系膜增生性狼疮性肾炎（II型）伴IgG4相关性肾小管
间质肾病可能性大及缺血性肾损伤。 

 

 完善免疫组化提示肾组织间质内纤维组织增生，伴有灶性胶原硬化，并弥
漫性小淋巴及浆细胞浸润，细胞形态无异型；IHC：CD3+++/弥漫，
CD20++/灶性，CD138+++，IgG 230-240/HPF，IgG4 160-170/HPF，
AE1/AE3 肾小管+，IgG4比IgG为65%。 

 

 综上，符合肾IgG4相关性肾间质病，伴肾小管萎缩。考虑IgG4相关肾病诊
断明确 



骨穿病理 

 （骨髓）穿刺皮质骨及骨髓组织，骨髓增生稍活跃，三系可见，
各阶段粒细胞均可见；散在造红岛；巨核细胞2-6个/HPF。 

 

 各系细胞未见明显形态异常。间质内少许浆细胞浸润（CD138+，
kappa+，lambda+，IgG 40/HPF，IgG4 20/HPF，IgG4：IgG为50%，
约占5%），未见异常上皮（AE1/AE3 -）。请结合临床其他检查
综合分析。  



MDT结果 

• PET/CT 

• 血清学IgG4↑              IgG4相关性疾病 

• 肾穿病理 



IgG4-RD 

 IgG4相关性疾病（immunoglobulin G4–related disease,IgG4-RD）：免疫介导的
纤维炎性疾病，2011年被统一命名为IgG4-RD 

 

 发病机制仍不完全清楚。有证据表明：为一种自身免疫性疾病，T细胞有
重要作用；IgG4抗体本身不致病 

 

 



IgG4-RD 

• 病理特征：病变组织中以IgG4+浆细胞为主的淋巴浆细胞浸润，常伴有“席纹”
状纤维化、阻塞性静脉炎、嗜酸粒细胞浸润 

 

• 约2/3的患者血清IgG4水平升高，一部分患者存在典型组织病理学改变，但血
清IgG4水平正常。血清和组织IgG4升高不具特异性 

 

• 糖皮质激素初始治疗有效 

 



IgG4-RD 

• 通常略好发于中老年男性，也可见于女性、儿童。一或多个器官受累，
可有无症状性淋巴结肿大（通常无压痛），多伴有血清IgG4水平升高 

 

 

 



诊断标准 

 



临床表型 

• 有研究根据其最常见表现和受累器官分为4种主要临床表型 

 

胰肝胆疾病 

腹膜后纤维化和/或主动脉炎 

局限于头颈部的疾病 

全身受累的典型Mikulicz综合征 

主要临床表型 



自身免疫性胰腺炎 

 自身免疫性胰腺炎（AIP）：最常见的IgG4-RD亚型之一。分1型（最
常见，与IgG4-RD 有关）、2型（特发性导管中心性胰腺炎） 

 

 常表现为胰腺肿块或无痛性阻塞性黄疸，可被误诊为胰腺癌（血清
IgG4有助鉴别，但部分胰腺癌患者血清IgG4也可↑）。可有DM、体重

下降等。 

 

 大多数1型AIP同时存在其他IgG4-RD，如硬化性胆管炎、腹膜后纤维
化等 

 

 



自身免疫性胰腺炎 

• 典型影像：胰腺弥漫性肿大，“腊肠状”；有时增强扫描边缘
胶囊状低密度环 

• 其它：胰腺肿物或节段性肿大；胰管狭窄；胰腺萎缩；胰腺钙
化；胰腺炎 

 



自身免疫性胰腺炎 

 

CT：胰腺弥漫肿大，胰周可见水肿晕轮 MRCP：胆总管末端狭窄，主胰管狭窄，不伴扩张 



自身免疫性胰腺炎 

CT：胰腺弥漫肿大，胰周低密度晕 Pancreatogram ：主胰管弥漫不规则狭窄 



自身免疫性胰腺炎 

• 激素治疗有效。部分患者治疗中或停止治疗后复发。 

 

激素治疗前 激素治疗前 激素治疗后 激素治疗后 



自身免疫性胰腺炎 

激素治疗前 激素治疗后 

男，54岁，多器官受累 
血清IgG4升高 



IgG4相关性硬化性胆管炎 

 1型AIP最常见的胰腺外表现；IgG4-RD第二常见表现，仅次于AIP 

 组织活检：胆管壁内IgG4浆细胞浸润和严重间质纤维化 

 临床和影像学特征类似原发性硬化型胆管炎（PSC），需与原发性

硬化性胆管炎、胆管细胞癌鉴别 

 血清IgG4升高、激素治疗有效，可与PSC鉴别（PSC阻塞性黄疸少见） 

 



IgG4相关性硬化性胆管炎 

• 肝内外胆管弥漫性/节段性狭窄，伴上游胆管扩张 

• 有研究者根据胆管狭窄分布模式分为四型：仅胆总管下段受累；肝内
外胆管弥漫受累；肝门区和胆总管下段受累；仅肝门区胆管受累 

 

 



IgG4相关性硬化性胆管炎 

• 临床和影像学特征类似原发性硬化型胆管炎（primary sclerosing 
cholangitis,PSC）  

 

 

 

肝内胆管狭窄，与PSC类似 
胆管壁可见IgG4+浆细胞浸润 



腹膜后纤维化 

 炎症性和纤维性腹膜后组织，常包绕输尿管或腹部器官，分

特发性及继发性 

 有研究显示：58.8%的RPF患者同时存在血清IgG4升高、组

织病理学提示IgG4-RD 

 最常见的IgG4-RD亚型之一 

 



腹膜后纤维化 

 

男，65岁，右腹痛、恶心、呕吐、无尿、左下肢水肿1月余 
既往结肠癌术后+放化疗后20年，哮喘、肾结石、高血压 
利妥昔单抗治疗后范围略缩小，代谢程度减低 



血管 

• 上图：男，75岁，IgG4相关性腹主动脉炎 

• 下图：男，69岁，IgG4相关性动脉炎和动脉周围炎 



血管 

• 男，77岁，IgG4相关性炎性主动脉瘤 



血管 

 

• 男，65岁，既往不明原因纵隔淋巴结肿大，术前CT：升主动脉瘤及主动脉夹层。 

• 血清IgG4水平升高，病理提示IgG4-RD。诊断为IgG4相关性动脉夹层。 



唾液腺、泪腺 

• 可表现为泪腺、腮腺、下颌下腺肿大，一般为双侧 

• 泪腺肿大合并腮腺和下颌下腺肿大时，称为IgG4相关性Mikulicz病 

 

女，26岁，双侧下颌下腺和肿胀3月 双侧下颌下腺肿胀（镓） 



唾液腺、泪腺 

 



甲状腺 

 桥本氏甲状腺炎 

 Hashimoto’s thyroiditis (HT)：罕见，

表现为硬性甲状腺肿，可引起临近
组织受压相关症状（如呼吸困难、
吞咽困难、声音嘶哑） 

 



肾脏 

• 肾脏受累表现：蛋白尿、血尿、肾功能下降、异常影像学表现 

• 炎性假瘤、小管间质性肾炎 

 

双肾多发低密度灶；左肾盂壁明显增厚，内壁光滑 



肾脏 

男，52岁，体重下降2月，超声提示胰腺占位 
结合血清IgG4水平及胰腺、肾穿刺病理，考虑IgG4-RD  



肾脏 

 

男，70岁，双侧颌下腺肿大。 
血清IgG4⬆️，颌下腺穿刺：IgG4-RD 激素治疗前，SUVdelayed 9.3 激素治疗后 



肺 

• 可无症状，或表现为咳嗽、咯血、呼吸困难、胸膜炎、胸痛 

• CT分型：实性结节型；磨玻璃密度型；肺泡间质型；支气管血管型 

 



肺 

• 实性结节型  

 

实性结节型 男，76岁，左肺上叶结节及磨玻璃密度影 男，59岁，左肺上叶多发结节 



肺 

• 磨玻璃密度型 

磨玻璃密度影型 男，76岁，左肺下叶磨玻璃密度影 男，43岁，双肺多发GGO 



肺 

• 肺泡间质型  

 

肺泡间质型 男，59岁，双肺下叶蜂窝状，伴支气管扩张、GGO 



肺 

• 支气管血管型 

 

支气管血管型 男，70岁，右肺门支气管血管束增粗 右肺支气管血管束增粗，小叶间隔增厚 



胸膜 

• 男，81岁，呼吸困难 

• CT：双肺胸膜下磨玻璃密度灶、左肺实变灶；纵
隔淋巴结肿大 

• IgG4水平升高，病理提示IgG4-RD 

• 激素治疗后，双侧胸腔积液吸收 

 



淋巴结肿大 

 80%的AIP患者具有淋巴结肿大，有时是IgG4-RD患者的唯一临床
表现 

 五种病理类型，共同特征为：IgG4+浆细胞弥漫分布 

 



前列腺 

男，20岁，不明原因发热、腹痛、体重下降。血清IgG4水平升高 

激素治疗前 激素治疗后 



小结 

 系统性疾病，好发于老年男性，组织病理学特征为受累组织大量IgG4阳
性浆细胞浸润，血清IgG4水平升高。激素治疗有效 

 累及器官可有胰腺、胆管、胆囊、唾液腺、腹膜后、肾、肺、前列腺。
一些病例中，可有炎性假瘤（如肝、肺、垂体） 

 诊断需结合临床、生化、影像、组织病理学检查，需与肿瘤鉴别 

 PET/CT：有助于诊断、鉴别诊断，指导活检部位；监测疗效 

 

 



谢 谢！ 


