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疑难病例析评
第495例 左侧孤立肾肾盂占位—IgG4相关疾病
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【摘要】 一例以CT发现左侧孤立肾肾盂实性占位为主诉的患者，疑诊为肾盂癌可能，但结合既

往腮腺、颈部淋巴结及右肾手术切除病理结果（均提示淋巴组织良性增生），及血液 IgG4明显升高，最

后经超声引导下经皮穿刺左肾盂占位活检病理确诊 IgG4相关性疾病。该病例提示临床工作中，我们

要对恶性肿瘤及 IgG4相关疾病的诊断多加考虑，既要防止不必要的手术，又要防止漏诊恶性肿瘤。
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病历摘要

患者男，85岁，因左侧腰部不适感就诊后发现

左肾盂肿物15个月于2017年12月1日入院。15个
月前于外院体检查磁共振（MRI）提示左肾盂区占

位，范围 3.7 cm×3.1 cm，考虑肿瘤性改变可能。当

时患者无肉眼血尿等不适，未予进一步诊治。1个
月前于外院复查CT平扫+增强：左肾盂肿瘤性病

变，较前增大，范围3.9 cm×3.5 cm，外院考虑为肾盂

癌，建议切除后行血透治疗。既往史：11年前因右

侧腋窝肿物于外院行右腋窝肿物切除术，术后病

理：（右腋窝淋巴结）不典型淋巴滤泡增生。7年前

因“双侧下颌下肿物”于外院行双侧下颌肿物切除

术，术后病理：双侧慢性涎腺炎；6年前因右肾盂占

位于外院行后腹腔镜下根治性右半泌尿系统切除+
右肾上腺切除术，术后病理：右肾门良性淋巴组织

瘤样增生（淋巴组织血管滤泡性淋巴结增生症可能

性大）（图 1）。另有 3次胆石症胆道手术史。高血

压病 5年，现规律口服降压药，血压控制可。家族

史：家族无恶性肿瘤病史。入院体格检查：一般情

况良好。双侧颌下均可见长约3 cm手术瘢痕。右

侧腋下可见长约4 cm手术瘢痕。右腹部可见一长

约 15 cm的反 L型手术瘢痕，右腰部可见一长约

6 cm手术瘢痕。诊治经过：入院后常规血检查：血

沉：108 mm/h，生化：白蛋白：38 g/L，球蛋白：56 g/L。
直接胆红素：6.2 μmol/L，尿素氮：7.5 mmol/L。余常

规血检查如血常规等均未见明显异常。多发性骨

髓瘤检测（血）κ轻链8.44 mg/L，λ轻链4.58 g/L，κ/λ

1.84；多发性骨髓瘤检测（尿）κ轻链 47.80 mg/L，
λ轻链9.24 g/L，κ/λ 5.17。M蛋白：阴性。尿液找瘤

细胞，三次均为阴性。肾同位素检查：左肾功能正

常。超声检查：左肾盂实性病灶，首先考虑

Castleman病，肾盂癌待排除（图2）。本院泌尿外科

术前拟请超声科会诊。超声科接诊后发现患者随

访多次浅表及肿物切除史，病理均提示良性淋巴增

生改变，右肾盂术前影像学考虑为肾盂癌，但术后

病理为肾门及周边软组织的病变，且为良性淋巴结

增生，结合外院术前CT及超声图片，发现右肾盂占

位的回声及形态与此次左肾盂占位有类似之处，推

测左肾盂占位可能跟右肾盂占位是同一类疾病，为

异时对侧发病的表现，建议患者设法取得病理而不

是直接进行手术切除。患者同意试行超声引导下

经皮穿刺活检术，术前经膀胱镜下予左输尿管置入

D‑J管（防止穿刺后出血血块堵塞输尿管导致急性

尿路梗阻及肾后性肾衰）。行超声引导下经皮经肾

实质左肾盂肿物活检术，采用 18 G巴德活检枪取

得3条长15 mm肉色组织，术顺，术后2次排肉眼血

尿，给予对症治疗，未出现肾积水表现。1周后穿

刺病理结果：镜下未见上皮样肿瘤细胞，可见淋巴

组织增生，伴淋巴滤泡形成，周围见大量增生的浆

细胞，间质纤维组织增生伴玻璃样变性，进一步行

免疫组化检查：CD20（淋巴滤泡+），CD21（显示完

整的FDC网），CD3（-），Ki67（25%），CD79a（+++），

kappa/Lamda呈多克隆表达，IgG（+++），IgG4（++）。

考虑 IgG相关性疾病累及肾盂，为罕见病。院内会

诊后患者转入风湿免疫科，查体液免疫五项提示患
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者血 IgG升高明显，以 IgG4升高为主（免疫球蛋白

G 40.10 g / L，补 体 C3 0.799 g / L，免 疫 球 蛋 白

G1 25.60 g/L，免疫球蛋白G2 5.03 g/L，免疫球蛋白

G3 10.80 g/L，免疫球蛋白G4 19.10 g/L），综合患者

漫长的病史（多次手术切除史）、临床症状、血液免

疫检查及病理检查结果，考虑 IgG4相关疾病可能

性大，为进一步确诊，调取患者11年前右腋窝淋巴

结原始病理蜡块及 6年前右肾肿物蜡块进行免疫

组化复检，病理结果如下：镜下淋巴滤泡增生，部分

淋巴间区纤维组织增生，血管壁硬化，较多浆细胞

浸润，免疫组化：IgG4阳性细胞>50个/HPF，IgG4/
IgG达到40%（++），Ki67（滤泡80%，间区20%），κ/λ
呈多克隆表达，镜下所见及免疫组化结果同此次左

肾盂肿块穿刺活检病理一致（图3）。至此，IgG4相
关疾病诊断明确，这可以解释患者长达十余年的多

脏器肿物切除病史及相应的病理所见。遂予用甲波

尼龙40 mg每天1次静脉滴注。治疗1周后，复查生

化：白蛋白39 g/L，球蛋白45 g/L。血沉65 mm/1 h。

图1 患者2011年右肾病灶切除图片 箭头所示淡黄色病灶为淋巴增生组织 图2 患者腹部影像 2A.腹部超声左肾图像，腹部超声

示治疗前左肾盂内不规则低回声占位，跨肾盂内外；2B.腹部CT横断面；2C.腹部CT冠状位，左肾盂内外见一形态不规则软组织密度肿块

影，最大范围4.8 cm×4.2 cm×3.0 cm，增强扫描呈轻中度强化 图3 患者左肾肿物病理 3A.左肾盂肿块穿刺活检病理HE切片，可见增

生淋巴结细胞及周边纤维化改变 ×100；3B.左肾盂肿块穿刺活检病理免疫组化，提示 IgG4阳性 ×200；3C.6年前右肾肿物蜡块免疫组化

复检，历史旧片复检提示相同的免疫组化染色 ×200 图4 患者腹部超声 4A.腹部超声左肾图像（治疗后）：治疗后左肾盂内不规则

低回声大小12.6 mm ×17.9 mm，较前明显缩小（箭头）；4B.超声造影左肾图像（动脉期）：病灶无增强（箭头）
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球蛋白、血沉较入院明显降低。继续予糖皮质激素

治疗 3个月后复查肾脏彩超（图 4），左肾盂肿物较

前明显缩小，大小 18 mm×13 mm，增强影像提示残

余病灶未见强化。出院诊断：（1）IgG4相关性疾病

（累及双侧下颌下腺，腋窝淋巴结，双肾盂）。（2）高

血压病2级（中危）。
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诊断难点：

• IgG4相关性疾病为少见病，目前关于该疾病

的报道较少，故在临床诊断时很少考虑此病，

易造成误诊。

• IgG4相关疾病在受累脏器的形态上与肿瘤相

似，CT、MRI、超声检查时发现脏器占位，容易

误诊为肿瘤。

启示：

• 发现原因不明的脏器占位时，应详细询问病

史，必要时针对病变进行多部位的组织病理学

检查，如能确诊可避免不必要的手术探查或手

术切除。

• 该患者用糖皮质激素治疗后，复查左肾盂肿物

较前明显缩小，进一步证实是IgG4相关性疾病。

分析与讨论

IgG4相关性疾病［1‑2］，又称为 IgG4阳性多器官

淋巴细胞增生综合征，是一种与 IgG4相关，累及多

器官或组织的慢性、进行性、自身免疫性疾病，以1个
或者多个器官弥漫性肿大；血清血 IgG水平升高；

组织中淋巴细胞和 IgG4+浆细胞浸润、伴随纤维

化、硬化改变。IgG4相关性疾病是一种少见病，日

本新近的流行病学调查显示［3］，IgG4相关性疾病患

病率为（0.28~1.08）/10万，每年有新发患者 336~
1 300例，主要见于男性，中位发病年龄为 58岁。

该病变可累及颌下腺、胰腺肾、胆管等多个器官和组

织，临床上包括自身免疫性胰腺炎、腹膜后纤维化、

米库利奇病、IgG相关性肾病等多种疾病。2001年
Hamano等［4］首先报道了自身免疫性胰腺炎（AIP）
与 IgG4阳性浆细胞的关系。2003年Kamisawa等［5］

发现在自身免疫性胰腺炎患者中，IgG4阳性浆细胞

不仅存在于胰腺，也可出现在胰周组织、胆管、胆

囊、门脉区、胃肠黏膜、涎腺和淋巴结。IgG4相关性

疾病发病机制尚不清楚，目前认为可能与遗传因

素、感染因素、自身免疫相关［6‑7］。

IgG4相关性疾病并无特异的临床表现［8］，主要

表现为局部压迫症状和相应受累器官或组织功能

障碍，患者还可有乏力、发热、消瘦等非特异性临床

表现。本病可只累及一种脏器，可多种脏器同时累

及或相继受累，患者的临床表现因病变部位的不同

而不同，严重程度也因受累器官的不同而不同。

IgG4相关性疾病在受累脏器的形态上与肿瘤相似，

因此，该疾病必须与肿瘤相鉴别。近年来，随着人

们对 IgG4相关性疾病的深入认识，关于该疾病的

报道也越来越多。有研究发现，一方面该病具有肿

瘤样表现，另一方面恶性肿瘤的患者也可能被误诊

IgG4相关性疾病。还有研究发现，IgG4‑RD患者有

发生恶性肿瘤的风险［9］。故临床上诊断 IgG4相关

性疾病时一定要谨慎。

本病例的诊断是难点，患者就诊我院时有如下

特点：（1）老年男性，左肾盂实性占位，一般情况良

好，病程长，无肉眼血尿等明显临床症状。（2）既往

有十余次手术切除病史（病理均提示为淋巴组织良

性增生，具体病因未做进一步分析），该患者病程漫

长且先后就诊数家不同的医院，影响了接诊医师对

病史完整采集以及对病情的综合判断，对最终诊断

造成严重干扰，我们首诊时也是考虑左肾盂占位为

肾盂癌，但之后的诊断思路改变来自于以下两个发

现：（1）患者右肾切除的病理提示为良性淋巴组织

增生，未见恶性肿瘤。（2）右肾盂病灶术前的影像学

特征与此次左肾盂占位有类似之处，因此推测左肾

盂占位并非一定是恶性上皮性肿瘤，有可能是少见

的良性病变，但该患者的肾盂占位仍需要与如下疾

病鉴别：（1）淋巴瘤。部分低度恶性的淋巴瘤病例

可表现为浅表淋巴结及多处内脏器官受累，可累及

肾脏，患处出现缓慢生长的实性肿块，与本病例有

类似之处，但淋巴瘤累及肾脏多位于实质处，极少

突入肾盂处，且患者多次肿物切除病检未提示淋巴

组织恶性增生，所以低度淋巴瘤的可能性很小。

（2）巨淋巴结增生症。多中心型巨淋巴结增生症可

表现为浅表及胸腹腔多发缓慢增大的肿块，伴有低

热、消瘦的临床症状，但其深部受累病灶多位于胸

腔，极少累及颌下腺以及肾盂，且既往淋巴结切除

病理不支持，故其可能性偏低。（3）左肾盂恶性上皮

性肿瘤。该例左肾盂病灶呈实性不规则富血供状，

形态学特征符合肾盂癌表现，但患者从未出现肉眼

血尿，反复尿液检查未见肿瘤细胞，这两点不支持

诊断。从临床表现及影像学检查难以明确患者左

肾盂占位的性质，之后经皮左肾盂肿物穿刺活检的
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病理提供了重要诊断线索，因此此病确诊的关键在

于精准的穿刺活检以及病理科医师的阅片水平。

IgG4相关性疾病的诊断标准近年来不断更新。

2011年 10月，制定了 IgG4相关性疾病最新的诊断

标准。其内容为：（1）临床上有单一或多脏器的弥

漫性或特征性肿大、肿瘤、结节、肥厚的表现。（2）血
清 IgG4水平升高≥1 350 mg/L。（3）组织病理：有明

显的淋巴细胞、浆细胞浸润及纤维化；IgG4阳性浆

细胞浸润：IgG4/IgG阳性比在 40%以上，且 IgG4阳
性细胞超过 10个/高倍视野。满足（1）+（2）+（3）为

确诊；满足（1）+（3）为拟诊；满足（1）+（2）为疑诊［3］。
本病例患者临床表现，血清 IgG4水平以及左肾盂

病理结果均符合上述标准，因此可以确诊，更进一

步的是本院病理科对既往手术切除的淋巴结及右

肾进行了免疫组化重新检测，发现了与此次左肾盂

占位相似的病理结果，从而解释了患者的多处肿物

的病因，解释了其漫长的病史。

IgG4相关性疾病尚无完全统一的治疗方案。

目前该病的治疗以糖皮质激素为主［10］。激素的用

量可依病情、血清学、影像学表现等进行调整。在

应用糖皮质激素治疗且患者症状缓解的基础上，可

加用免疫抑制剂如甲氨蝶呤来减少激素用量或维

持缓解。该患者在糖皮质激素相应治疗后，左肾盂

病灶明显缩小，增强影像提示无活性，提示诊断以

及治疗的正确性，通过药物治疗，达到治疗的目的，

避免了盲目的左肾切除术，体现了临床综合思维以

及术前明确诊断的重要性。

小结：IgG4相关疾病属罕见病例，累及肾盂的

IgG4更是少之又少［11‑12］。本例患者起初以体检发

现左肾盂占位为主要表现就诊，曾被考虑为恶性肿

瘤的可能性大。对于临床上以体检发现的脏器占

位为主要表现的，而患者又无明显自身感觉症状

的，需进行全面系统地询问病史及体格检查，并进

行相关的辅助检查，必要时针对病变进行多部位的

组织病理学检查，以免漏诊和误诊。基于恶性肿瘤

及 IgG4相关疾病的治疗及预后是完全不同的，临

床工作中，我们要对两种疾病的诊断多加考虑，并

密切随访观察。既要防止不必要的手术，又要防止

漏诊恶性肿瘤，错过最佳治疗时机。
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