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【摘要】免疫球蛋白 G4（immunoglobulin G4，IgG4）相关性冠状动脉炎的组织病

理学特点是冠状动脉外膜的组织中有大量 IgG4 阳性浆细胞浸润，引起外膜纤维化及弥

漫性肿大，形成围绕冠状动脉周围的肿块，动脉壁呈瘤样增厚。冠状动脉 CT 血管成像

（coronary artery computed tomography angiography，CCTA）显示冠状动脉管壁增厚及周围

瘤样肿块形成的槲寄生征，是本病的特征性表现之一，也是诊断的重要依据。本文围绕

IgG4 相关性冠状动脉炎的病理、影像学特征及诊断标准作一综述。 
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【Abstract】The histopathological features of IgG4-related coronary arteritis involve a 
large number of IgG4-positive plasma cell infiltrates in the tissues of the coronary adventitia, 
causing adventitia fibrosis and diffuse enlargement, forming a boudoir mass around the 
coronary artery with neoplastic thickening of the artery wall. CT angiography of the coronary 
artery shows the thickening of the coronary vessel wall and the mistletoe sign formed by the 
surrounding tumor-like mass which are the characteristic manifestations of this disease. This 
article expounds on IgG4-related coronary arteritis and explains its pathogenesis, imaging 
features and diagnostic criteria. 
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免疫球蛋白 G4 相关性疾病（immunoglobulin 

G4-related disease，IgG4-RD） 是 一 种 由 免 疫 介

导的系统性慢性炎症性疾病，其受累器官肿大，

常伴有血清 IgG4 水平显著升高。目前认为 IgG4-

RD 是一种多器官、多系统受累的疾病，可单器

官起病，逐渐累及多个器官，也可多器官同时发

病。IgG4 相关性疾病累及心血管系统并不多见，

迄今发现可累心脏瓣膜、心肌和心包。动脉亦可

受累，主要是大动脉或中等大小的动脉，如颈动

脉、脑动脉、冠状动脉、肺动脉、肠系膜动脉及

周围动脉等，但文献报道较少 [1]。冠状动脉受累

可导致心肌缺血等严重后果，其临床表现与冠心

病类似，因此，熟悉 IgG4-RD 导致冠状动脉病变

的特点及诊断标准，将有助于与冠状动脉粥样硬

化等疾病进行鉴别，有利于本病的早期诊断和及

时治疗，具有重要的临床意义。

1  IgG4相关性疾病的命名

2003 年 Kamisawa 等 首 次 提 出 IgG4 相 关 性

疾病的概念 [2]。该类疾病曾有过多种不同的名

称， 包 括 IgG4 相 关 硬 化 性 疾 病（IgG4-related 

sclerosing disease）、IgG4 相关自身免疫病（IgG4-

related autoimmune disease）、 系 统 性 IgG4 浆 细

胞综合征（systemic IgG4 plasmacytic syndrome，

SIPS）、IgG4 相关多器官淋巴增殖综合征（IgG4-

related multiorgan lymphoproliferative syndrome，

IgG4-MOLPS） 等。2010 年 Takahashi 等 将 这 类

病变正式命名为 IgG4 相关性疾病 [3]。2011 年 10

月，国际相关专家经讨论将此类疾病统一命名为

IgG4-RD。受累器官命名均以“IgG4 相关”开头，

冠状动脉受累称为 IgG4 相关性冠状动脉炎 [4]。

2  IgG4相关性冠状动脉炎的发病机制
与病理学研究

2008 年 Matsumoto 等发现 IgG4-RD 可累及冠

状动脉，受累冠状动脉外膜的组织中有大量 IgG4

阳性浆细胞浸润，冠状动脉纤维化以回旋状或席

纹状排列，显示受累的冠状动脉外膜呈硬化性改

变 [5]。此后，相关专业学者对 IgG4-RD 致冠状动

脉炎的发病机制、组织病理学表现、诊断技术及

治疗进行了大量研究。

目前，IgG4 相关性冠状动脉炎的确切病因、

发病机制尚未阐明。虽然病变累及不同器官组织，

但均具有相同的免疫学和组织病理学特点，由此

推测 IgG4 相关性冠状动脉炎可能与 IgG4 相关性

胰腺炎、泪腺炎、腮腺炎等有相同或相似的发病

机制。IgG4-RD 通过慢性炎症反应，引起冠状动

脉外膜纤维化、弥漫性肿大并形成围绕冠状动脉

周围的肿块，动脉壁呈瘤样增厚，也称炎性假瘤，

可能压迫冠状动脉 [6]。另外，在炎症反应刺激下，

冠状动脉周围脂肪通过旁分泌途径，参与调节管

壁重塑以及血管周围炎症，调控斑块的形成，导

致冠状动脉狭窄及心肌缺血，产生与冠心病相似

的临床表现 [7]。冠状动脉炎可以同时伴有动脉瘤

样扩张的改变，即炎性动脉瘤 [8]。大多数 IgG4 相

关性动脉炎和动脉瘤，在受累动脉外膜有大量

IgG4 阳性浆细胞浸润，也可累及动脉中膜和内

膜，因此认为动脉瘤可能是在动脉炎的基础上发

展形成的。IgG4 相关性动脉瘤直径较大或增大

较快时可增加破裂风险。目前 IgG4 相关性动脉

瘤的治疗与其他 IgG4-RD 类似，一线治疗药物

主要是激素，并显示出良好的疗效。但值得注意

的是，IgG4 相关动脉瘤壁的增厚，具有降低其

破裂风险的作用，激素治疗可能会削弱增厚的动

脉瘤壁，增加动脉瘤破裂风险，因此在治疗期间

和治疗后应密切观察动脉瘤壁的变化，以防发生

破裂 [9-11]。

3  IgG4相关性冠状动脉炎的实验室与
影像学诊断

IgG4 相关性冠状动脉炎好发于中老年人，男

性患病率高于女性，临床表现无特异性，与冠心

病相似，如胸痛、晕厥、心电图 ST 段改变等。

实验室检查方面，该病患者一般血清 IgG4 水

平升高，仅少数不升高。目前国际上一致认为血

清 IgG4 是其诊断标准之一，被广泛认可的临界值

是 1.35 g/L。血清 IgG4 水平与疾病的严重程度、

受累器官数量、疾病活动度以及病变纤维化程度

等相关。患者疾病越严重，血清 IgG4 水平越高，

多器官受累时血清 IgG4 水平高于单器官受累，多

数病人经激素治疗后，病情缓解，血清 IgG4 水平

降低，病变复发时可再升高。但血清 IgG4 水平

升高也可见于多种疾病，如恶性肿瘤、结缔组织

病、系统性血管炎、慢性感染、过敏性疾病、炎

性肌纤维母细胞瘤、Castleman 病等，因此该指标

对 IgG4 相关性冠状动脉炎诊断的敏感性高，但特
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异性较低，不能作为该病诊断的唯一诊断标准。

此外，有研究显示 IgG4-RD 患者外周血中浆母细

胞显著升高，且与疾病活动性密切相关，其可能

成为本病的重要生物学标志 [12-13]。

影像学检查方面，冠状动脉受累可导致心肌

缺血等严重后果 [14-15]，尽管组织病理学检查是本

病诊断的重要标准，但从冠状动脉血管壁获取活

检或手术标本仍较为困难。因为患者可能只有轻

微的症状，难以接受穿刺活检及手术，因此无创

性影像学评估不仅在诊断中，在治疗及随访过程

中均具有重要作用。

经导管冠状动脉造影术是急性冠状动脉综合

征和冠状动脉狭窄评估的首选方法，造影也可检

测冠状动脉瘤，然而在检出典型的 IgG4 相关冠状

动脉外膜变化中的作用有限 [16-17]。

多 排 螺 旋 CT 增 强 扫 描 及 冠 状 动 脉 CT 血

管成像（coronary artery computed tomography 

angiography，CCTA）是发现和诊断 IgG4 相关性

冠状动脉炎的重要技术 [18-21]。目前报道的病例多

是由 CCTA 首先发现并做出 IgG4 相关性冠状动

脉炎的诊断。受累的冠状动脉管壁增厚，CCTA

表现为血管壁周围环形不规则肿块，可致局部管

腔轻度狭窄，此种征象被 Urabe 等称为肉肠卷征

（pigs-in-a-blanket sign）[22]，Maurovich-Horvat 等

称为槲寄生征（mistletoe sign）[23]。目前，普遍认

为这是 IgG4 相关性冠状动脉炎具有特征性表现之

一。本团队曾报道过一例 62 岁男性患者，CCTA

显示冠状动脉左主干、前降支、右冠状动脉节段

性管壁增厚、管壁周围软组织密度肿块，呈典型

的肉肠卷或槲寄生征，认为此征象类似于蒲棒，

也可称为蒲棒征（图 1）[24]。IgG4-RD 多发于中

老年人，伴发冠心病的几率较高，不同于 IgG4 相

A B

C D
图1  一例IgG4相关性冠状动脉炎患者冠状动脉CT成像[24]

Figure 1. Coronary CT imaging of a patient with IgG4-related coronary arteritis[24]

注：A 左冠状动脉主干、前降支曲面重组图像；B 右冠状动脉曲面重组图像；C CT三维容积再现（VR）图像；D CT容积再现血管树图像
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关性冠状动脉炎，冠状动脉粥样硬化斑块多造成

管腔狭窄，很少形成管壁周围软组织肿块，而且

粥样硬化斑块强化不明显，CT 检查有助于鉴别诊

断。此外，CT 检查还易于发现和诊断冠状动脉瘤

样扩张以及其他器官的病变。IgG4 相关性冠状动

脉炎 CT 影像特征包括：弥漫性或部分动脉壁增

厚（＞ 2 mm）；增强扫描增厚的壁呈显著均匀

强化，尤其是延期强化；冠状动脉假瘤形成，增

厚的壁或假瘤内无钙化；部分呈动脉瘤样扩张。

磁共振成像（magnetic resonance imaging，MRI）

可为疾病相关并发症的综合评估及其他心脏肿块

信号特征提供有价值的信息，其可显示冠状动脉假

瘤，但由于空间分辨力较低，对冠状动脉狭窄的显

示效果不如 CCTA。正电子发射体层成像（positron 

emission tomography，PET）及 PET/CT 可 显 示 病 变

管壁 FDG 异常高摄取，获得病变定量和定性的代

谢信息，评估病变的活动性，并可观察治疗效果。

PET/CT 还可检测其它器官和组织 IgG4-RD的病变。

4  IgG4相关性冠状动脉炎的诊断标准

近年来，随着对 IgG4-RD 认识的不断深入，

临床诊断标准也在不断更新。2011 年日本学者在

整合各个器官诊断标准的基础上制定了 IgG4-RD

综合诊断标准 [25]，该标准基于 IgG4 血清浓度升高

和组织中 IgG4+ 细胞浸润两个主要特征，具体内

容包括：①单一或多脏器的弥漫性或局部肿大、

肿块形成；②血清 IgG4>1.35g/L；③组织病理学

检查显示，a. 受累组织中大量淋巴细胞和浆细胞

浸润，伴席纹状纤维化，b. 组织中 IgG4+/IgG+ 浆

细胞 >40%, 且每高倍镜视野下 IgG4 阳性浆细胞

>10 个。满足①②③为确定诊断；满足①③为很

可能诊断；满足①②为可能诊断。由于该标准需

要病理学检查才能做出确定诊断，但临床上由于

许多患者病变累及深部组织器官（如心脏、冠状

动脉），病理取材较困难，而患者又不易接受穿

刺活检，往往难以取得组织病理学资料，诊断受

到限制，因此该标准尚未得到完全认可。另外，

IgG4-RD 在血清学、病理学上与其他疾病有相似

之处，应在排除其他免疫病、恶性肿瘤等疾病的

基础上，结合临床表现、血清学、病理学及影像

学等多方面证据进行综合判断。

2015 年 3 月，Arthritis Rheumatology 杂志发表

《IgG4 相关性疾病管理和治疗的国际共识指南》[26]，

该指南为国际上关于 IgG4 相关性疾病诊断和治疗

的首个指导性意见，对指导临床实践有重要意义。

指南指出血清 IgG4 升高是该病的诊断标准之一，

影像学检查包括 CT、PET、MRI 及 MR 胆胰管成像、

超声内镜等。根据组织病理学和临床特征，一般

情况下可对多数患者作出诊断，但由于某些疾病

如抗中性粒细胞胞浆抗体相关血管炎、Castleman

病、Rosai-Dorfman 病、淋巴组织增生性疾病、原

发性硬化性胆管炎等，病理学表现与 IgG4-RD 相

似，因此应结合患者的病史、临床表现、体格检查、

实验室检查、影像学检查和组织病理学资料进行

全面评估，以达到正确的诊断，防止误诊、漏诊。

同时，指南强烈推荐在治疗前进行活检做组织病

理学诊断，以排除与 IgG4-RD 相似的其他疾病。

值得注意的是，在组织病理学检查中，其他一些

疾病，如肉芽肿性多血管炎以及部分恶性病变组

织中也可见 IgG4 阳性浆细胞浸润，需与本病鉴别。

2019 年美国风湿病学会（American College of 

Rheumatology，ACR）和欧洲风湿病联盟（European 

League Against Rhumatism，EULAR）组织制定了

《2019 年 ACR 及 EULAR IgG4 相关性疾病分类标

准》，是迄今为止由全球多个国家参与制定的关

于 IgG4-RD 的首个国际分类标准 [27]，很大程度上

提高了诊断的特异性。该分类标准将 IgG4-RD 的

诊断分为四步：第一步是入选，至少有 1 个器官（共

11 个器官）受累，受累表现与 IgG4-RD 一致；第

二步是除外，包括临床、血清学、影像学和病理

学总计 32 项排除标准，患者具有其中任意一项，

都不考虑进入下一步的 IgG4-RD 分类；第三步是

评分，应用 8 项加权纳入标准分别评估患者临床、

血清学、影像学和病理学结果。最后是计算总纳

入得分，如果满足入选标准，不满足排除标准，

总纳入得分≥ 20 分，则符合 IgG4-RD 分类。此

分类标准适用于各器官 IgG4-RD 的诊断，也适

合 IgG4 相关性冠状动脉炎的诊断，有极佳的检

测性能，对 IgG4-RD 的科学研究具有重要的推

动作用 [28-29]。

由于 IgG4 相关性冠状动脉炎较少见，无特异

性诊断标准，本病多参照其他器官特异性诊断标

准。 在《2019 年 ACR 及 EULAR IgG4 相 关 性 疾

病分类标准》中，纳入标准项目内没有单列冠状

动脉炎一项。IgG4 相关性冠状动脉炎的组织病理

学表现与 IgG4 相关性主动脉炎及其他周围动脉炎
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相似，在 IgG4 相关性冠状动脉炎的诊断中，影像

学表现可参照腹主动脉壁弥漫性增厚、腹主动脉

或髂动脉周围的环周或前外侧软组织增厚表现项

目的评分方法计分。

5  结语

IgG4-RD 的诊断主要依据血清学、影像学及

组织病理学。IgG4 相关性冠状动脉炎的组织学标

本不易获取，近年来国际上一致认为血清 IgG4 是

诊断本病的一项重要的血清学标志物，而影像学

检查尤其是 CCTA 显示冠状动脉管壁增厚及周围

瘤样肿块形成的槲寄生征是本病特征性表现。同

时，PET/CT 可获得病变定性和定量的信息，并可

观察治疗效果，具有重要的诊断价值。建议临床

上综合各影像学检查，做到优势互补，以提高检

出率。
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