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病例报告 

北京医院 

齐欣 



病例特点 

男，79岁 

主诉：发现心包积液3月，双下肢水肿
1月余 

 



现病史 

   患者3月前查体UCG示：心包积液（中-大量），
二、三尖瓣少量返流。无明显胸闷气喘、咳嗽咳痰、
发热症状。就诊于阜外医院门诊，给予呋塞米片 
20mg 每周两次，同时口服中药治疗，具体用药不详。 

 

   1月余前无诱因出现双下肢中度水肿，晨轻暮重，
伴活动耐力下降，爬二层楼即感气喘，休息后可缓
解，就诊于阜外医院门诊，给予托拉塞米 20mg Qod
治疗。 

    



现病史 

近1月患者活动后气喘无缓解，双下肢
水肿症状较前加重， 3周前（05-23）
阜外医院行超声心动图示:中量心包积
液，较前无明显减少。为进一步诊治收
入院 



既往史 

 高血压病史10余年，冠心病史10年，
12年前行疝气修补术，3月前在复兴医
院行结肠息肉切除术。有前列腺增生、
慢性胃炎、腔隙性脑梗塞病史 

肝炎、结核（—） 

无烟酒嗜好 

家族史无特殊 

 



查体 

P 82次/分, Bp 117/77mmHg，BMI 
23.7kg/m2。自主体位，口唇发绀，颈
动脉搏动正常，颈静脉怒张，肝颈静脉
回流征阳性，奇脉（+-）双肺呼吸音稍
粗，无胸膜摩擦音。心率82次/分，律
齐，各瓣膜听诊区未闻及杂音，无心包
摩擦音。腹平坦，腹部无压痛，肝脏未
触及，双下肢中度凹陷性水肿 

 



诊断 

1.心包积液原因待查 

            炎症性？ 

            结核性？ 

            肿瘤性？ 

            窦性心律 

            心界左大 

           心功能II级(NYHA) 

 



2.冠心病 

3.高血压病3级，极高危 

4.陈旧性腔隙性脑梗塞 

5.慢性萎缩性胃炎 

6.结肠息肉切除术后 

7.前列腺增生 

 



化验检查 

血常规：正常 

生化：转氨酶、肾功能正常，血脂达
标 TBIL 29.5umol/L，DBIL 18umol/L，
ALP162U/L，GGT72U/L，
LDH150U/L。 

凝血相正常，D-Dimer983ng/ml 

CRP3.79mg/dl，ESR34mm/h 

心肌酶正常 

 



甲功：TPOAB209.16IU/ml，余正常 

EB病毒抗体：既往感染 

PPD阴性，结核抗体阴性 

肿瘤标记物示CA125 303.4U/ml，其
余正常 

 









ECG 



双下肢静脉B超（除外PE）：双
下肢静脉返流 

 

腹部B超：慢性肝淤血，肝多发囊
肿，右肾囊肿 

 



胸片：两侧
肺纹理增粗；
心影增大，心
包积液可能；
两侧肋膈角钝，
考虑胸腔积液 
 



UCG：双房扩大，二

尖瓣、三尖瓣关闭不全，
主动脉瓣钙化，左室舒
张功能减低，
LVEF58%，心包增厚 

 



胸水 

常规 生化 肿瘤标记 

颜色 黄色 TP (g/L) 18 SCC (ng/ml) 0.7 

RBC-BF 2000/mm3 ALB (g/L) 11 CEA(ng/ml) 0.6 

WBC-BF 695/mm3 CRE ( umol/L) 67 AFP(ng/ml) 0.8 

比重 1.015 Glu ( mmol/L) 6.0 CA125 (U/ml) 984.9 

李瓦他实验 阳性 URE (mmol/L) 7.96 CA153 (U/ml) 1.7 

MN% 81.2% LD (U/L) 73 CA199 (U/ml) <2 

PMN% 18.8% Cl (mmol/L) 114.8 胸水培养 阴性 

病理 阴性 ADA (U/L) 4.3 胸水TB 阴性 



胸部CT 

心包增厚，心包积液，考
虑缩窄性心包炎可能，双
侧胸膜腔及叶间胸膜腔积
液，伴双下肺膨胀不全，
考虑肺水肿所致，右肺尖
段微结节，纵隔及右肺门
淋巴结钙化；主动脉壁钙
化；肝VI段片状低密度，

建议进一步检查，腹腔积
液 

 



右心导管 

RA14mmHg, 

    RV35/2mmHg， 

    MPA33/15mmHg, 

    RPA35/16mmHg,  

    PCWP15mmHg。 

    肺动脉造影未见异常 





冠脉造影 

正常冠脉 



治疗 

予以间断利尿、扩血管治疗，双下肢
水肿好转，间断有胸闷、憋气，予以抽
取胸水，症状可好转，胸水每天约
300ml 

 

外科手术 



手术 

厚度：0.8cm 



手术 

术中冰冻病理：慢性心包炎，
可见脂肪坏死及多量淋巴细胞
浸润，未见结核及风湿性心包

炎证据。 











术后 术前 
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讨论 



IgG4相关性疾病(IgG4一related 

disease，IgG4一RD)是一组系统性炎
症纤维化的疾病，可累及泪腺、腮腺、
甲状腺、肺脏、胰腺、肝脏、胆管等多
个脏器和组织 

 

是一种少见病，日本学者估计其发病
率为0.28／10万～1.28／10万，在日本
每年新增336—1300例 

 



2001年由日本学者Hamano等首先报
道，作者发现部分自身免疫性胰腺炎病
例血清IgG4水平显著增高，并可累及
肝、胆、肾、淋巴结、纵隔、腹膜后、
主动脉、涎腺及泪腺等多个脏器 



日本学者在2011年提出了IgG4相关疾病诊断标准，
并对IgG4+浆细胞数及其占IgG+浆细胞的比例做
出了界定。 

 

该诊断标准包括：(1)临床检查发现单个或多个器
官出现弥漫性或局限性肿胀、团块；(2)血清IgG4

浓度大于1．35 g／L；(3)组织病理学检查显示明
显的淋巴细胞、浆细胞浸润及纤维化，IgG4+浆细
胞大于每高倍视野10个，IgG4+浆细胞占IgG+浆
细胞比例>40％。 



符合全部3条者为确定诊断，符合第1

和第3条者为疑似诊断，符合第1和第2

条者为可能诊断 

 

目前关于IgG4相关性肺疾病的诊断标
准仍未确立 

 



由于lgG4-RSD尚缺乏系统和统一的诊断标准，
血清学lgG4和病变组织IgG4免疫组织化学检查是
目前惟一具有诊断价值的检查手段 

 

IgG4-RSD在组织病理上最显著的特征是浆细胞
lgG4的高表达，病理诊断的标准要求IgG4阳性的
浆细胞达到10～50个／HPF以上 



但在病程后期，当纤维化病变为主要改变而浸润
的炎症细胞数目已减少时，则强调IgG4阳性细胞
与IgG阳性细胞的比例应>50％ 

 

近年的研究更加强调病理学改变是诊断IgG4一
RSD的关键，如果病理学改变符合慢性炎症合并
纤维化，且IgG4染色阳性浆细胞>30个／HPF，即
便外周血IgG4没有明显升高，也可诊断IgG4一
RSD 



IgG4相关疾病对激素治疗反应良好，
使用中低剂量的口服泼尼松即可取得满
意效果，本病总体预后良好，但也有个
例在停止治疗后1年复发 





IgG4相关性疾病受损器官
的推荐命名 



IgG4相关性疾病受损器官
的推荐命名 
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