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张文 1 董凌莉 2 朱剑 3 刘燕鹰 4 赵岩 1 曾小峰 1 张抒扬 5 代表中国罕见病联盟

和中华医学会风湿病学分会 IgG4相关性疾病诊治共识专家组
1中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院风湿免疫科 国家皮肤与免疫疾病临

床医学研究中心 疑难重症和罕见病国家重点实验室 100730；2华中科技大学同济医学

院附属同济医院风湿免疫科，武汉 430030；3解放军总医院第一医学中心风湿免疫科，

北京 100853；4北京大学人民医院风湿免疫科 100044；5中国医学科学院 北京协和医学

院 北京协和医院心内科 疑难重症和罕见病国家重点实验室 100730
通信作者：曾小峰，Email：xiaofeng.zeng@cstar.org.cn；张抒扬，Email：shuyangzhang103@
163.com

【提要】 IgG4相关性疾病（IgG4‐RD）是一种较罕见的由免疫介导的慢性炎症伴纤维化疾病，可累

及全身多个器官和系统，临床表现复杂多样。由于对该病认识时间较短，我国 IgG4‐RD的整体诊治水

平参差不齐，国内亦无相关专家共识或诊治指南。为进一步提高各专业医生对 IgG4‐RD的认识和规

范诊治水平，由中国罕见病联盟与中华医学会风湿病学分会联合组织专家组，在总结国内外经验和研

究结果的基础上，制定了本共识，旨在统一我国临床医生对该病的诊治认识，减少漏诊和误诊，改善患

者预后。

【关键词】 IgG4相关性疾病； 诊断； 治疗； 预后； 评估

基金项目：国家十三五重点研发项目（2016YFC0901500）；中国医学科学院协同创新项目

（2017‐12M‐3‐001）；首都卫生发展科研专项基金（2020‐2‐4017）；中国医学科学院中央级公益性科研院

所基本科研业务费专项资金资助（2019XK320038）

Chinese expert consensus on the diagnosis and treatment of IgG4 related diseases
Zhang Wen1, Dong Lingli2, Zhu Jian3, Liu Yanying4, Zhao Yan1, Zeng Xiaofeng1, Zhang Shuyang5,on
behalf of IgG4 Related Disease Consensus Group of the China Alliance for Rare Diseases and Chinese
Rheumatology Association
1 Department of Rheumatology, Peking Union Medical College Hospital, Peking Union Medical College,
Chinese Academy of Medical Sciences, National Clinical Research Center for Dermatologic and
Immunologic Diseases, Beijing 100730, China; 2 Department of Rheumatology, Tongji Hospital, Tongji
Medical College, Huazhong University of Science and Technology, Wuhan 430030, China; 3 Department
of Rheumatology, The First Medical Center of Chinese People′s Liberation Army General Hospital,
Beijing 100853, China; 4 Department of Rheumatology, Peking University People′s Hospital, Beijing
100044, China; 5 Department of Cardiology, Peking Union Medical College Hospital, Peking Union
Medical College, Chinese Academy of Medical Sciences, Beijing 100730, China
Corresponding author: Zeng Xiaofeng, Email: xiaofeng. zeng@cstar. org. cn; Zhang Shuyang, Email:
shuyangzhang103@163.com

【Summary】 IgG4 related disease (IgG4‐RD) is an immune medicated rare disease,
characterized with chronic inflammation and fibrosis in the involved organs, it is a systemic disease
affected nearly every anatomic site of the body, usually involvement of multiple organs, and with
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diverse clinical manifestations. Due to the the relative novelty of the disease and under‐recognition,
the overall level of diagnosis and treatment in China is uneven. Till now, there is no relevant expert
consensus or guidance of IgG4‐RD in China. In order to further improve the understanding and
standardize the management of IgG4‐RD, on the basis of summarizing domestic and international
experience, the China Alliance For Rare Diseases, together with the Chinese Rheumatology
Association, organized an expert group and established the Chinese expert consensus on the
diagnosis and treatment of IgG4 related diseases.
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IgG4 相 关 性 疾 病（immunoglobulin‐G4 related
disease，IgG4‐RD）是近年来新被定义的一种由免疫

介导的慢性炎症伴纤维化的疾病，主要组织病理表

现为以 IgG4+浆细胞为主的淋巴、浆细胞浸润，并伴

有席纹状纤维化、闭塞性静脉炎和嗜酸性粒细胞浸

润［1］。该病几乎可累及身体的各个部位，少数患者

仅有单个器官受累，而大多数患者则同时或先后出

现多个器官病变。显著升高的血清 IgG4水平和肿

块样病灶是本病最常见的临床表现，肿块样病变和

持续性免疫炎症反应导致的纤维化可对受累脏器

及其周围组织造成压迫和不可逆的损伤，甚至器官

功能衰竭［2‐3］。此外，本病因肿块样病变易被误诊

为肿瘤，导致部分患者接受不必要的手术治疗或放

化疗。

迄今为止，在 IgG4‐RD治疗领域缺乏高水平的

循证医学证据，治疗尚不规范。尽管 2015年公布

的第一个国际专家共识［2］为本病的诊疗提供了指

导意见，但该共识的参考文献截止于 2014年 2月。

而其后的 6年间，随着各领域医生对本病认识的深

入，相关文献量呈持续高速增长。同时，我国学者

亦积极投入 IgG4‐RD的研究，建立及开展前瞻性队

列和临床诊治研究，并发表了我国的诊疗经验和循

证医学结果。因此，为进一步规范并提高我国

IgG4‐RD诊治水平，为临床医生诊治管理此病提供

最新的参考意见，中国罕见病联盟和中华风湿病学

分会共同组织国内该领域有经验的专家，结合最新

文献相关证据，制定了本共识。

共识形成方法

共识发起机构：本共识由中国罕见病联盟、中

华医学会风湿病学分会、国家皮肤病与免疫性疾病

临床研究中心及疑难重症和罕见病国家重点实验

室共同发起。

启 动 时 间 为 2020 年 2 月 ，定 稿 时 间 为

2020年8月。

共识工作组：成立多学科工作组，包括以风湿

免疫科为主的多学科专家，消化科、呼吸科、肾内科、

内分泌科、心内科、血液科、全科医学科、口腔科、眼

科、耳鼻喉科、神经内科、放射科、病理科等，由在本

领域具有较多研究经验的专家组成核心撰写组。

共识应用者与应用的目标人群：供诊治

IgG4‐RD涉及的多种临床和辅助科室的医生使用。

目标诊治人群为 IgG4‐RD患者。

推荐意见形成：首先核心撰写组成员在征求

各方意见和建议后，充分查阅、复习和总结国内外

发表的 IgG4‐RD领域涉及临床表现、诊断、鉴别诊

断、辅助检查、治疗和预后相关的研究，特别是我

国学者发表的代表我国患者诊治经验的数据，同

时参考其他国际组织和国家发表的 IgG4‐RD分类

诊 断 标 准 和 诊 治 共 识 。 原 始 数 据 来 源 包 括

PubMed、MEDLINE、Cochrane Library、中国生物医

学文献、万方和中国知网数据库，主要纳入包括系

统性综述、随机对照试验、队列研究、病例对照研

究、病例系列等研究。本共识治疗部分证据分级

和推荐强度参考 2001年牛津循证医学中心制定

的证据级别分类和推荐强度（表 1）。在充分评价

所得国内外证据的基础上，共识核心撰写组拟定

了 12项推荐意见，并以在线问卷的形式由全体共

识组专家对共识稿进行讨论修订，并对每条意见

的同意度进行投票，最终定稿并确定每条推荐意

见的一致性水平。

共识内容

本共识共 12条推荐意见，包括 1条一般性推荐
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意见和11条具体推荐意见，见表2。
一般性推荐意见

推荐意见 1：建议由风湿免疫科主导，多学科联合

共同完成 IgG4‑RD的诊断、评估、治疗和随访

鉴于 IgG4‐RD几乎可累及全身所有脏器，临床

表现复杂多样，推荐由风湿免疫科主导，由消化内

科、肝病科、口腔科、眼科、肾内科、呼吸科、心内科、

血液科、内分泌科、胆胰外科、耳鼻喉科、神经科、病

理科、影像科、泌尿外科及基本外科等多学科联合，

完成疾病的诊断、评估、治疗和随访。

IgG4‐RD是一系统性疾病，可累及全身多个器

官和组织，包括唾液腺、胰腺、泪腺、眶周及眶内组

织、淋巴结、胆系、肾脏、甲状腺、神经系统、腹膜后、

肠系膜、皮肤、肝脏、肺、胸膜、纵隔、心包、动脉、乳

腺、前列腺等［4‐6］。患者可先后或同时出现多个脏

器受累，起病症状和临床表现因受累器官不同而复

杂多样。不同脏器受累患者临床特点差异较

大［7‐8］，导致患者就诊于不同专科。我国一项关于

IgG4‐RD患者首诊科室的小样本调查结果显示，患

者首诊科室多在普通外科和口腔科，而67%的患者

在风湿免疫科确诊。发病至确诊中位时长为 8个
月，多数患者需辗转 3个以上科室才能确诊［9］。且

单一科室的诊治常具片面性，不利于对患者进行全

面有效的管理，因此推荐以风湿免疫科为主导，由

消化内科、肝病科、口腔科、眼科、肾内科、呼吸科、

内分泌科、胆胰外科、耳鼻喉科、神经科、病理科、影

像科、泌尿外科及基本外科等多学科协作，更好地

完成疾病的诊断、评估、治疗和随访。

具体推荐意见

推荐意见 2：建议依据 2011年日本制定的 IgG4‑RD
综合诊断标准及 2019年美国风湿病学会（ACR）/
欧洲抗风湿病联盟（EULAR）制定的 IgG4‑RD分类

标准进行诊断

表1 2001年牛津循证医学中心制定的证据分级

与推荐强度

证据级别

1a
1b
1c
2a
2b

2c
3a
3b
4

5

推荐强度

A

B

C

D

定义

同质随机对照试验的系统评价

单个随机对照试验（可信区间窄）

全或无病案系列

同质队列研究的系统评价

单个队列研究（包括低质量随机对照试验，
如随访率<80%）

结果研究，生态学研究

同质病例对照研究的系统评价

单个病例对照

病例系列研究（包括低质量队列和病例对
照研究）

基于经验未经严格论证的专家建议

注：本共识治疗部分证据分级和推荐强度参考该证据级别和推

荐强度

表2 IgG4相关性疾病诊治中国专家共识推荐意见

序号

1
2

3
4

5

6
7

8
9

10
11

12

推荐意见

建议由风湿免疫科主导，多学科联合共同完成 IgG4‐RD的诊断、评估、治疗和随访

建议依据 2011年日本制定的 IgG4‐RD综合诊断标准及 2019年美国风湿病学会（ACR）/欧洲
抗风湿病联盟（EULAR）制定的 IgG4‐RD分类标准进行诊断

血清 IgG4升高是 IgG4‐RD诊断和病情评估的重要指标，但其诊断的特异性不高

影像学检查对 IgG4‐RD受累器官的诊断和评估有重要的辅助作用，应根据患者受累部位选择
适当的检查方法

特征性的病理改变是诊断 IgG4‐RD的重要依据，病理检查对鉴别诊断排除模拟疾病亦至关重
要，因此建议有条件者应行组织活检

确诊 IgG4‐RD的患者应行疾病活动度和严重性的评估

有症状且病情活动的 IgG4‐RD患者应接受治疗，无症状但重要脏器受累并进展的患者亦需
及时治疗

糖皮质激素是治疗 IgG4‐RD的一线药物（证据水平2a，推荐级别B）
免疫抑制剂与糖皮质激素联合使用较单用糖皮质激素更有效控制疾病，减少 IgG4‐RD患者的

复发（证据水平2b，推荐级别B）
难治性或复发性 IgG4‐RD可选用生物制剂（证据水平2b，推荐级别B）
IgG4‐RD复发者的治疗方案需根据患者复发器官、既往用药等情况重新制定（证据水平 5，推荐

级别D）
IgG4‐RD特殊情况时手术治疗是可选择的治疗方法之一（证据水平 4，推荐级别 C）

一致性水平
（x̄ ± s）
9.56±0.65
9.34±0.74

8.18±2.44
8.93±1.24

9.47±1.14

9.56±0.72
9.06±1.46

9.60±0.67
9.18±0.97

8.59±1.24
9.40±1.16

8.603±1.56
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IgG4‐RD临床表现为多脏器受累，复杂多样，目

前任何单一指标均无法对患者进行准确诊断和分

类，需要结合临床病史、血清学、影像学和组织病理

学特征。此外，该病需要与血液系统和实体肿瘤、

慢性感染、其他风湿免疫病、组织细胞病等进行鉴

别，因此推荐应用 2011年日本制定的 IgG4‐RD综合

诊断标准（附件 1）及 2019年 ACR/EULAR制定的

IgG4‐RD分类标准（附件 2）进行诊断，特定器官受

累时亦可参考不同专科制定的特异性器官受累的

诊断标准。

2011年日本制定的 IgG4‐RD综合诊断标准［10］

是最早的综合性分类诊断标准，亦是迄今为止临床

医师应用最广泛的标准之一。主要包括特征性临

床表现、血清 IgG4升高和典型的病理特征三方面。

该标准的制定对近 10年来世界各国和各专业医生

认识和诊断 IgG4‐RD，以及推动其研究起了重要的

作用。然而，该标准除临床特征性的表现外，较为

强调血清 IgG4水平升高和病理特征，因此其敏感度

和特异度并不十分理想。

2018年起 ACR和 EULAR组建了由 86名来自

多个国家不同专业从事 IgG4‐RD研究的专家组成

国际专家委员会，采用共识策略，参考现有文献，以

多个国家和中心提供的 1 879例患者组成的研究队

列为基础，应用多标准决策分析进行鉴定、加权和

检 测 ，最 终 于 2019 年 底 公 布 ACR/EULAR 的

IgG4‐RD国际分类标准［11‐12］。该标准主要纳入常见

器官受累的特征性临床表现，并强调排除模拟

IgG4‐RD的多种疾病。此外，与 2011年诊断标准相

比，其优势在于，即使在缺乏病理诊断或血清

IgG4不升高时仍可以将患者分类为 IgG4‐RD。经过

两项独立队列验证，其特异度分别为 99.2%和

97.8%，敏感度分别为 85.5%和 82.0%。该标准更

适用于 IgG4‐RD的临床研究，将对未来该病的临床

和流行病学等研究做出贡献。

需强调的是，IgG4‐RD可模拟多种疾病，而多种

其他疾病亦可模拟 IgG4‐RD，因此上述两个标准均

强调该病的诊断需除外肿瘤、系统性血管炎、慢性

感染等疾病。

推荐意见 3：血清 IgG4升高是 IgG4‑RD诊断和病情

评估的重要指标，但其诊断的特异性不高

血清 IgG4水平升高见于绝大多数 IgG4‐RD患

者［13］，且与受累器官数量和 IgG4‐RD 反应指数

（IgG4‐RD RI）评分呈正相关，有效治疗后血清

IgG4水平下降可反映免疫炎症控制，因此其一度被

认为是 IgG4‐RD诊断、疾病活动度和疗效判断及预

后评估的生物学标志物。但后期研究发现，血清

IgG4水平升高并不是 IgG4‐RD特异的生物学指标，

可见于多种其他疾病，如肿瘤、系统性血管炎、慢性

感染、过敏性疾病等；另一方面，并非所有 IgG4‐RD
患者血清 IgG4水平均升高，部分 IgG4‐RD患者血清

IgG4 水平可正常［14］。因此，该指标既不能作为

IgG4‐RD诊断的充分条件，亦不是必要条件［15］。然

而，与临床表现、影像学检查及病理检查结果等相

结合时，IgG4水平对 IgG4‐RD的诊断仍具有较高的

价值，特别是随着血 IgG4水平升高，其诊断的特异

性亦升高，因此检测血清 IgG4水平仍具有十分重要

的临床意义，可作为本病重要的筛查指标［16］。

需要强调的是，几乎所有患者经糖皮质激素

（以下简称激素）或其他有效治疗病情得到控制后，

血清 IgG4水平均显著下降，然而有相当比例的患者

IgG4水平并不能降至正常，特别是基线时数值较高

的患者不易降至正常水平［17］。维持治疗期间

IgG4升高并不预示疾病复发，但持续进行性升高者

复发风险增加，需密切监测。

近年来，人们一直在寻找 IgG4‐RD其他生物学

标志物，循环中的浆母细胞计数逐渐受到重视。有

研究显示，IgG4‐RD患者即使血清 IgG4水平正常，外

周血 CD19lowCD38+CD20-CD27+浆母细胞计数亦明

显增加，提示外周血浆母细胞计数可能是辅助诊

断 IgG4‐RD较好的潜在指标。同时我国亦有报道，

CD19+CD24-CD38hi 浆母细胞计数在活动性 IgG4‐RD
患者外周血中明显升高，治疗后下降，提示其可能

用于本病的诊断及治疗反应的监测［18‐19］。

推荐意见 4：影像学检查对 IgG4‑RD受累器官的诊

断和评估有重要的辅助作用，应根据患者受累部位

选择适当的检查方法

影像学检查在 IgG4‐RD诊断、鉴别诊断和评估

治疗反应方面均具有重要意义。IgG4‐RD可累及全

身多个器官和系统，由于该病病程进展较隐匿，早

期部分受累部位无相应的症状和体征，故影像学不

仅用于评估受累部位的特征、范围和病变活动性，

亦有助于发现一些无症状的内脏器官受累。

影像方法的选择取决于患者的临床症状、受累

部位、当地医疗条件等，可选用 X线、超声、CT、磁
共振成像（MRI）、正电子发射计算机断层显像

（PET）等。目前 CT和MRI在 IgG4‐RD的诊疗中应

用最为广泛，其特征性表现是诊断 IgG4‐RD的重要

依据，亦用于评估治疗反应。IgG4‐RD导致的器官
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损害往往在CT表现为器官弥漫性或局灶性肿大，

而在 MRI 的 T2 加权像表现为低信号［20］。近年

来 18F‐脱 氧 葡 萄 糖 PET/CT（18F‐FDG‐PET/CT）在

IgG4‐RD中的应用亦逐渐受到关注。18F‐FDG‐PET/
CT所显示的特征性器官受累类型对诊断有很好的

提示［21］，同时该检查可辅助进行 IgG4‐RD的鉴别诊

断，尤其在受累部位活检难度大，难以进行组织病

理学检查时。一项研究比较腹膜后纤维化与包绕

腹 主 动 脉 和/或 髂 血 管 的 恶 性 肿 瘤 患

者 18F‐FDG‐PET/CT的影像学特点，结果显示，该检

查可有效鉴别腹膜后纤维化与恶性肿瘤，诊断模型

的敏感度为 90.5%，特异度为 98.6%［22］。另外，
18F‐FDG‐PET/CT有助于鉴别 IgG4相关性胰腺炎和

胰腺癌，且在胰腺外器官受累分布评估、活检部位

选择、疗效判断及复发监测中是一种有效的检查工

具［23］。由于使用同位素，费用较高，实际应用时需

结合患者的情况而定；上述因素亦在一定程度上限

制了患者在随访监测时的应用。超声检查安全、简

便，是 IgG4‐RD、尤其是胰腺、泪腺、唾液腺、淋巴结

等脏器受累的重要筛查工具，但其对操作人员的经

验及知识储备要求较高。国内的一项 IgG4‐RD横

断面研究表明，应用双侧腮腺与颌下腺超声评分系

统可评估 IgG4相关涎腺炎患者的唾液腺改变，并

有助于鉴别 IgG4‐RD和干燥综合征［24］。

推荐意见 5：特征性的病理改变是诊断 IgG4‑RD的

重要依据，病理检查对鉴别诊断排除模拟疾病亦至

关重要，因此建议有条件者应行组织活检

组织病理学检查是诊断 IgG4‐RD的主要标准

之一。2011年 IgG4‐RD国际研讨会上达成的病理

诊断专家共识中，特征性病理表现包括：（1）特征性

的组织学表现：大量淋巴和浆细胞浸润、席纹状纤

维化及闭塞性静脉炎；（2）IgG4+浆细胞浸润：受累组

织中 IgG4+浆细胞数升高，IgG4+浆细胞/IgG+浆细胞比

值升高。其他常见组织病理学特征包括，管腔未堵

塞的静脉炎和嗜酸性粒细胞浸润［1］。2019年ACR/
EULAR制定的 IgG4‐RD分类诊断标准中，将上述病

理特征和 IgG4+浆细胞浸润的程度按权重进行评分，

具有典型病理学特征对 IgG4‐RD诊断至关重要（可

参照附件 2 ACR/EULAR制定的 IgG4‐RD分类标准

中有关病理的规定）。

然而在临床实际应用中，病理检查存在较多困

难，如深部器官受累或某些受累部位活检难度大等

均制约了病理标本的获取；组织标本取材方法如细

针穿刺等亦可能造成技术性偏差［25］；最重要的是，

部分受累组织中三个特征性表现通常不同时出现，

且三个特征在不同受累器官的表现亦不一致，如淋

巴结、肺、唾液腺和泪腺中，席纹状纤维化和闭塞性

静脉炎不常见［26］；而腹膜后纤维化者以纤维化显

著，淋巴、浆细胞浸润程度较轻。不同受累组织中

IgG4+浆细胞数/高倍的推荐值迄今尚未统一，多数

建议 IgG4+浆细胞/高倍>30~40个。但在腹膜后纤维

化或一些肾脏病变，IgG4+浆细胞/高倍>10个即可认

为阳性［1］。此外，IgG4+浆细胞/IgG+浆细胞比值>40%
亦是诊断 IgG4‐RD的重要依据，有时该比值较 IgG4+
浆细胞计数更准确，尤其是在针刺活检组织、重度

纤维化组织或与Castleman病等相鉴别时。

临床上有多种疾病与 IgG4‐RD的组织病理学

表现相似，可模拟 IgG4‐RD，如慢性感染、淋巴瘤、实

体 肿 瘤 、系 统 性 血 管 炎 、结 节 病 、浆 细 胞 型

Castleman病、罗道病（Rosai‐Dorfman病）、脂质肉芽

肿病（Erdheim‐Chester病，ECD）、炎性肌纤维母细

胞瘤等［27‐30］，需要鉴别。2019年 ACR/EULAR制定

的 IgG4‐RD分类标准中亦提出以下病理表现不支

持 IgG4‐RD［11］：大量组织细胞浸润，大量中性粒细胞

浸润，异型性细胞，巨细胞浸润，明显组织坏死，上

皮样肉芽肿，坏死性血管炎等。

推荐意见 6：确诊 IgG4‑RD的患者应行疾病活动度

和严重性的评估

鉴于 IgG4‐RD是一种多器官受累的疾病，因此

诊断后应对患者进行全面评估，包括临床症状、体

检、实验室检查、影像学检查。实验室检查建议包

括血常规、尿常规、肝肾功能、血糖、血脂、电解质、

红细胞沉降率、C反应蛋白、免疫球蛋白（包括 IgG、
IgA、IgM和 IgE）、补体、IgG亚类等。影像学检查根

据受累器官情况而定，此外应评估受累器官种类及

程度，是否需要紧急治疗等。在患者治疗过程中亦

要定期进行评估，了解疾病缓解情况及药物不良反

应。对患者病情的评估建议参考 IgG4‐RD RI。
IgG4‐RD RI最早于 2012年由多个国家组成的专家

组制定并公布［31］，由于血清 IgG4水平反映病情活动

或复发的特异性较低，在之后修订的版本中去除了

IgG4这一指标，仅保留各受累器官的评分。目前最

新一版为 2018年修订，主要变动是将每个器官受

累程度的评分由 0~4分改为 0~3分［32］（附件 3）。

IgG4‐RD RI是评价既往 28 d的疾病情况，按照各器

官的不同受累情况分别给予 0~3分，总分为各器官

评分之和。当某一重要受累器官病变为紧急，需积

极治疗时，该器官的评分需加倍。当然，该标准亦
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存在一定的缺陷，一是评判患者临床情况受临床医

生主观因素干扰较大；二是内脏受累的患者经治疗

后，每次随诊时如需精确评分，必须重复影像学检

查，因此在临床实践中应根据患者病情确定复查影

像学的时间间隔。

推荐意见 7：有症状且病情活动的 IgG4‑RD患者应

接受治疗，无症状但重要脏器受累并进展的患者亦

需及时治疗

IgG4‐RD的治疗强调个体化，治疗目标是减轻

病灶炎症，维持疾病缓解，保护脏器功能，同时尽量

减少治疗相关的不良反应。IgG4‐RD的治疗分为诱

导缓解和维持治疗两个阶段。

治疗指征：有症状的活动性 IgG4‐RD患者均需

治疗，特别是胰腺、胆道、肾脏、肺部、中枢神经系统

等重要脏器受累［2，33‐36］。早期治疗可防止炎症和纤

维化造成的不可逆性脏器损伤。无症状的重要脏

器受累者，如病情活动且有进展时亦需要治疗。

对无症状且发展缓慢的浅表器官受累，如

IgG4相关性泪腺炎、颌下腺炎、淋巴结肿大，可暂不

治疗，采取“观察等待”的策略，密切观察。如有明

显症状或出现上述治疗指征时可启动治疗。对无

症状内脏器官受累者，如病变稳定且出现并发症概

率很低时，可暂时观察随诊，但必须在短期内再次

评估；一旦实验室或影像学检查提示脏器损伤进展

需要及时治疗［36‐38］。有报道提示，未经治疗的

IgG4‐RD可出现自发好转，但因其随访时间较短，可

信度尚待进一步验证。由于 IgG4‐RD的病程存在

“复发‐缓解”的模式，在不断复发过程中受累脏器

会进行性损伤，且 IgG4‐RD的异时性会导致疾病初

始累及一个器官，但在数月或数年后累及其他器

官［34］。与未治疗者比，IgG4‐RD患者经早期治疗后

可在更短时间内获得更完全的缓解，并更少出现远

期并发症或复发的情况。

紧急治疗：当疾病快速进展可能导致器官不可

逆性损害时，需行紧急治疗，以尽快阻止器官损伤，

改善预后。需要进行紧急治疗的情况包括：主动脉

炎、腹膜后纤维化、近端胆管狭窄、小管间质性肾

炎、硬脑膜炎、胰腺弥漫性肿大、心包炎、垂体炎等。

推荐意见 8：糖皮质激素是治疗 IgG4‑RD的一线药

物（证据水平2a，推荐级别B）
迄今为止，激素仍是治疗 IgG4‐RD的基石，亦

是公认的一线药物，可用于疾病的诱导缓解和维持

阶段。治疗反应取决于病程和受累器官类型，但绝

大多数患者对激素治疗反应较好。

（1）诱导缓解治疗：中等剂量激素，相当于泼尼

松 30~40 mg/d［2，33］，是目前最常推荐的起始用量，但

不同患者激素的具体剂量需根据年龄、体重、受累

器官、病情严重程度及合并症等进行适当调整，对

基线时病情较重的患者激素起始剂量可适当增

加［39］。绝大多数患者激素治疗起效迅速，不同临床

研究报道其有效率在 90%以上［40‐41］。初始剂量治

疗 2~4周病情有效控制后可规律减量，每 1~2周减

5 mg，至维持剂量。激素减量速度亦应根据临床病

情改善情况、血清学指标变化（如肝肾功能、IgG4水
平等）及影像学结果等进行调整。激素治疗过程中

需注意感染、血糖升高、骨质疏松等不良反应，在维

持疾病稳定的前提下尽量使用最小剂量。

激素治疗 2~4周后，通过症状、体检、血清学指

标及影像学检查评估病情是否改善。如激素治疗

无效，需高度警惕其他模拟 IgG4‐RD的疾病，如肿

瘤等，应重新审视诊断是否正确。

（2）维持治疗：IgG4‐RD病情复发较常见［42‐43］，

众多研究表明，经诱导缓解后，小剂量激素维持治

疗可降低复发率，维持治疗时间推荐 1~3年［2］。一

项多中心随机对照研究，49例自身免疫性胰腺炎

（AIP）患者在接受 0.6 mg•kg-1•d-1 泼尼松诱导缓

解，逐渐减至维持剂量 5~7.5 mg/d后，随机分入维

持治疗组和激素停用组，观察 3年，结果发现，激

素停用组复发率为 11/19，而维持治疗组复发率为

23.3%（7/30）［43］。日本一项多中心研究，对 510例
Ⅰ型AIP患者追踪 7年［44］，发现激素 5 mg/d维持治

疗组的疾病复发率为 26.1%，显著低于停用激素组

（45.2%）及激素 2.5 mg/d 维持治疗组的复发率

（43.4%）。该研究基于激素治疗不良反应对数据

进行统计分析发现，激素维持治疗剂量 5 mg/d，治
疗 2~3年较合理，可将复发率控制于 30%之内，同

时减少激素潜在的副作用和不良反应。国内的研

究亦得到相似的结果，一项针对Ⅰ型 AIP患者的

追踪数据发现，未接受激素维持治疗是疾病复发

的危险因素之一［45］。另一项前瞻性队列研究，纳

入 122例随访 3年以上的初治 IgG4‐RD患者，激素

维持剂量 6.25 mg/d以上者较低于该剂量维持者复

发率低［46］。值得注意的是，日本一项 IgG4相关性

AIP的前瞻性研究还显示，维持激素治疗（≤5 mg/d）
超过 3年无复发的 21例 AIP患者中，停用激素后

仍有较高的复发率（48%），且 2例患者出现了严重

的冠脉损伤［47］。因此，激素最佳维持时间和维持

剂量尚有待进一步探索，应根据每位患者具体疾
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病的进展、血清学及影像学的改善情况以及是否

存在激素治疗不良反应等决定。

（3）复发患者的激素治疗：大多数复发的患者

可通过再次使用初始治疗剂量的激素获得缓解，

必要时可增加激素剂量，或通过延长治疗疗程而

更好地控制病情。多项对 IgG4‐RD，特别是Ⅰ型

AIP患者的研究提示，复发患者再次接受激素治疗

的有效率达 95%~97.1%［45］。但部分患者，如出现

明显激素副作用等情况，则需加用其他激素助减

剂，如免疫抑制剂和生物制剂。

推荐意见 9：免疫抑制剂与糖皮质激素联合使用较

单用糖皮质激素更有效控制疾病，减少 IgG4‑RD患

者的复发（证据水平2b，推荐级别B）
激素治疗起效迅速，但减至小剂量或停药后疾

病容易复发，且激素的不良反应亦限制了其长期使

用。因此，当患者存在单用激素治疗不能充分控制

病情，或因疾病持续激素不能递减，或减量过程中

疾病反复，以及激素副作用明显时，推荐联合使用

激素助减药物，主要包括传统免疫抑制剂和生物

制剂。

传统免疫抑制剂用于治疗 IgG4‐RD的循证医

学证据在逐年增加，包括随机对照研究、前瞻性队

列研究、回顾性研究等，结果表明，联合免疫抑制剂

治疗可提高疗效，可于初始治疗时与激素合用，或

激素减量过程中联合使用，有助于激素减量［48］。传

统免疫抑制剂包括吗替麦考酚酯、硫唑嘌呤、环磷

酰胺、来氟米特、甲氨蝶呤、环孢霉素、他克莫司、

6‐巯基嘌呤、沙利度胺、艾拉莫德等［49‐55］。其中，以

吗替麦考酚酯和硫唑嘌呤在临床应用最为广泛，这

两种药物对 IgG4相关胰腺炎、胆管炎及硬脑膜受累

的患者均被证实有效。我国一项随机对照临床研

究显示，来氟米特和激素联合治疗在预防 IgG4‐RD
复发方面优于激素单药治疗，并可减少激素累积剂

量［56］。免疫抑制剂的用法和用量尚无最佳推荐，可

参考合并脏器损伤的其他风湿免疫病，但考虑到

IgG4‐RD患者以中老年为主，且多数病情进展较缓，

为减少相关不良反应，免疫抑制剂的剂量可适当调

减。由于传统免疫抑制剂起效较慢，因此单用免疫

抑制剂不推荐用于急性活动期 IgG4‐RD患者的治

疗。此外，免疫抑制剂是否能在治疗缓解后替代激

素维持病情稳定，尚需临床研究证据。用药期间需

密切监测患者的血常规、肝肾功能等，警惕药物导

致的白细胞、血小板减少和肝功能损伤等不良

反应。

然而，我国一项 IgG4-RD患者的回顾性研究未

显示联合免疫抑制剂较单用激素复发率减少。因

此还需更多大规模前瞻性临床研究进一步证实免

疫抑制剂在减少复发中的作用［57］。

推荐意见10：难治性或复发性 IgG4‑RD可选用生物

制剂（证据水平2b，推荐级别B）
生物靶向治疗在 IgG4‐RD中应用逐渐受到重

视。利妥昔单抗为抗CD20单克隆抗体，主要用于

清除 B细胞，在初治和复发 IgG4‐RD均取得了较好

的疗效［58］。利妥昔单抗可用于传统治疗失败，激素

减量过程中复发，存在激素抵抗或不耐受的

IgG4‐RD患者。目前推荐利妥昔单抗的使用方法有

两种，静脉输注每周 375 mg/m2，×4次；或静脉输注

1 000 mg/次×2次，隔 2周 1次；用药前可予甲泼尼

龙 100 mg预防输注反应，两种方式疗效类似［59］。

2015年首个前瞻性、开放标签利妥昔单抗治疗

IgG4‐RD的临床研究，30例病情活动的初治 IgG4‐RD
患者接受利妥昔单抗（1 000 mg，2次）治疗，其中

26例单独使用利妥昔单抗，4例患者在治疗开始联

合泼尼松作为桥接治疗。29例患者获得治疗应

答，23例患者达到主要研究终点，6个月时 14例患

者达到完全缓解［58］。2013年Hart等［59］总结 116例
IgG4相关AIP患者，在平均随诊 47个月中，52例患

者经历了 76次复发，12例激素或传统免疫抑 制

剂 不 耐 受 /疗 效 不 佳 者 给 予 利 妥 昔 单 抗

（1 000 mg，2次）治疗后，10例获得无复发完全缓

解。检测利妥昔单抗治疗后生物标志物变化的研

究发现，IgG4‐RD患者在应用利妥昔单抗后，除临床

症状迅速缓解外，血清 IgG4水平、外周血浆细胞、

IgG4+浆细胞计数显著下降［60］。IgG4相关肥厚性硬

脑膜炎患者，如传统免疫抑制剂治疗效果不佳，可

考虑选择利妥昔单抗。硼替佐米是一种用于治疗

骨髓瘤的蛋白酶体抑制剂，对浆细胞具有细胞毒

性，有个案报道提示其在 IgG4‐RD肺脏受累和眶周

炎性假瘤患者中治疗有效［61］，但后续关于该药在该

病的有效性及潜在副作用有待进一步证实。其他

生物制剂，如抗CD19单克隆抗体、B细胞活化因子

（BAFF）抑制剂、细胞毒性 T淋巴细胞相关蛋白 4
（CTLA‐4）、IL‐4受体α单克隆抗体及拮抗滤泡辅助

性 T细胞（Tfh）的药物均有望用于 IgG4‐RD治疗，但

尚需临床试验证实。

推荐意见 11：IgG4‑RD复发者的治疗方案需根据患

者复发器官、既往用药等情况重新制定（证据水平

5，推荐级别D）
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IgG4‐RD是一种易复发的疾病，无论是停药后

还是小剂量激素维持阶段，国外不同研究报道，

IgG4‐RD患者在随访过程中的复发率高达 24%~
63%［42‐43，46，57］。复发的危险因素较多，包括男性、年

轻患者、有过敏性疾病史、起病时病情较重、基线时

嗜酸性粒细胞计数高、血清 IgG4水平高、上段胆管

梗阻、激素起始用量小、维持治疗的激素剂量小、未

接受维持治疗或治疗延迟等［34，42，45-46，57］，既往复发

史、影像学示病变较重亦提示疾病易复发［62］。

日本一项全国性 IgG4‐RD 流行病学调查，

458例接受激素治疗的 AIP患者中 134例（29.6%）
出现复发。另一项对 138例AIP患者进行追踪随访

发现，激素维持治疗可有效减少疾病复发。我国近

期报道了一项 122例重要脏器损伤的 IgG4‐RD患者

的前瞻性队列研究，随访 3年以上的患者，随访

1年、2年和 3年 IgG4‐RD的累积复发率分别为

10.66%、22.95%和 27.87%。COX回归分析发现，停

用激素、基线血清 IgG4高水平（>27 000 mg/L）、多器

官受累（>4个）、高 IgG4‐RD RI和嗜酸性粒细胞增多

症是 IgG4‐RD复发的危险因素。此外，随访中血清

IgG4水平再次升高亦是疾病复发的危险因素［46］。

因此，IgG4‐RD患者推荐小剂量激素维持治疗，特别

是高 IgG4水平、多器官受累、有复发病史或上段胆

管梗阻的患者［51］。对单纯血清 IgG4水平再次升高

是否需要积极干预，目前尚无定论。我国一项

IgG4‐RD患者血清 IgG4再升高者复发风险的回顾性

研究表明，对血清 IgG4水平再升高者，积极干预并

未减少临床复发［57］。由于该研究为回顾性研究，需

更大样本量的前瞻性研究进一步证实。

为预防疾病的复发，建议对患者进行规律随

访，包括临床症状，外周血嗜酸性粒细胞数、血清

IgG、IgG4和总 IgE，炎性指标如红细胞沉降率和

C反应蛋白，肝肾功能以及受累器官影像学检查

等，以综合评估患者的疾病状态和治疗效果。

复发患者的治疗方案需根据患者复发器官、

既往用药、激素是否停用及激素维持剂量等多方

面而定。对病情缓解后停药复发者可重复之前

的有效药物，并维持更长疗程；亦可激素联合传

统改善病情抗风湿药（DMARDs）或生物制剂（如

利妥昔单抗）。对激素维持治疗中复发的患者，

建议重新加大激素量的同时联合传统 DMARDs
或生物制剂。国内一项复发或难治性 IgG4‐RD患

者小样本单臂前瞻性研究提示，在原有治疗基础

上加用艾拉莫德有助于改善病情，降低疾病活

动度［63］。

推荐意见 12：IgG4‑RD特殊情况时手术治疗是可选

择的治疗方法之一（证据水平4，推荐级别C）
当 IgG4‐RD患者特殊部位受累，可能引起压迫

等导致器官功能障碍等紧急情况，如药物治疗不能

迅速解除时，需采取快速、有效的外科手术或介入

治疗进行干预，尽快缓解症状，避免病情进一步恶

化，为后续药物治疗创造条件［39，64‐66］。如 IgG4相关

性腹膜后纤维化导致输尿管梗阻而引起急性肾衰

竭时，可置入输尿管支架或行肾造瘘术解除梗阻；

IgG4相关性大动脉炎引起动脉瘤样扩张有破裂风

险时，需紧急置入动脉支架、动脉内膜修复或动脉

管壁置换等手术；IgG4相关性硬化性胆管炎引起严

重胆道梗阻时，支架植入引流可快速减轻黄疸；

IgG4相关性 Riedel甲状腺炎引起气管、食管压迫

时，需外科手术切除甲状腺以解除压迫；病变累及

肠系膜引起肠管缺血坏死时，需外科手术切除坏死

肠管。此外，对于存在长期、严重、不可逆转的器官

纤维化，如眶周纤维性假瘤和硬化性肠系膜炎等，

对激素等药物治疗效果不佳时，可考虑手术治疗。

部分患者可通过手术治疗获得减少并发症及复发

等效果。

综上，随着各领域对 IgG4‐RD的逐渐认识，学

者们认为该病可能是一种被低估的罕见病。尽管

IgG4‐RD是一种良性炎症性疾病，少数患者有自愈

倾向，但多数患者病程呈逐渐进展趋势，可能导致

重要脏器功能障碍，甚至危及生命。因此，IgG4‐RD
的诊断、治疗和随访需要在风湿免疫科的主导下，

多学科联合进行。虽然激素目前仍是大多数患者

的一线治疗药物，但长期应用存在较多不良反应，

因此各种替代或与激素联合治疗的药物在不断探

索中。对 IgG4‐RD尚有许多未知的领域，随着研究

的进展和认知的深入，共识组将及时更新相关内

容，为临床医生提供更新的、具有高水平循证医学

证据的资料，以整体提升我国 IgG4‐RD 的诊治

水平。

附件1 2011年日本制定的 IgG4‐RD综合诊断标准

2011年日本制定的 IgG4‐RD综合诊断标准：（1）临床检

查显示 1个或多个脏器特征性的弥漫性/局限性肿大或肿块

形成；（2）血清 IgG4升高（>1 350 mg/L）；（3）组织病理学检查

显示：①大量淋巴细胞和浆细胞浸润，伴纤维化；②组织中

浸润的 IgG4+浆细胞/IgG+浆细胞比值>40%，且每高倍镜视野

下 IgG4+浆细胞>10个。

符合上述 3条标准，可确诊。符合上述标准（1）+（3）为
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可能诊断。符合上述标准（1）+（2）为可疑诊断。

IgG4‐RD必须与累及脏器的肿瘤相鉴别（如癌，淋巴

瘤），与类似疾病相鉴别（如干燥综合征、原发性硬化性胆管

炎、Castleman病、继发性腹膜后纤维化、肉芽肿性多血管炎、

结节病、变应性肉芽肿性血管炎）等。

如果根据本标准不能确诊，亦可结合脏器特异性诊断

标准（IgG4相关性自身免疫性胰腺炎、IgG4相关性米库利兹

病、IgG4相关性肾脏疾病等的诊断标准）进行诊断。

附件2 2019年ACR/EULAR制定的 IgG4‐RD分类标准

（一）2019 年 ACR/EULAR 制 定 的 IgG4‐RD 分 类 标

准（表3）
应用该分类标准进行诊断共 4步：（1）必须符合纳入标

准；（2）不能符合任何一项排除标准；（3）包含项目逐一评

分；（4）总分≥20分可诊断。

（二）2019年ACR/EULAR制定的 IgG4‐RD分类标准中

的排除标准定义

1.临床：（1）发热：有记录的反复发热，体温>38 ℃，为患

者突出的临床表现。无任何感染证据。（2）对激素治疗无客

观反应：指患者接受泼尼松至少 40 mg/d（0.6 mg·kg-1·d-1）
治疗 4周，仍无任何客观临床反应，包括临床表现、血生化

异常或影像学检查的改善。激素无反应还需考虑以下两方

面：仅血清 IgG4水平下降，无临床方面的改善，视为无临床

反应；与长期纤维化相关的某些 IgG4‐RD类型，如腹膜后纤

维化或硬化性肠系膜炎，激素治疗后影像学可能无明显

改善。

2.血液学：（1）不明原因的白细胞减少症和血小板减少

症：白细胞和血小板总数低于正常参考值下限，可能由其他

疾病导致。在 IgG4‐RD中白细胞和血小板减少不常见，但在

某些疾病，如骨髓增生异常综合征、血液系统恶性疾病、系

统性红斑狼疮等自身免疫病中常见。（2）外周血嗜酸性粒细

胞增多：指嗜酸性粒细胞计数>3 000 /mm3。（3）ANCA阳性：

酶联免疫吸附法检测特异性针对蛋白酶 3或髓过氧化物酶

的ANCA阳性。（4）抗体阳性：指明确提示某些自身免疫病

的抗体，如抗 SSA抗体、抗 SSB抗体、抗双链DNA抗体、抗核

糖核蛋白（RNP）抗体或抗 Sm抗体；具有较高特异性的自身

抗体，如抗合成酶（Jo‐1）抗体、抗拓扑异构酶Ⅲ（Scl‐70）抗

体和抗磷脂酶A2受体抗体。此处不包括特异性低的自身抗

体，如类风湿因子、抗核抗体、抗线粒体抗体、抗平滑肌抗体

和抗磷脂抗体。（5）冷球蛋白血症：冷球蛋白血症（Ⅰ、Ⅱ或

Ⅲ型）发生在某些临床疾病中。

3.影像学：（1）怀疑恶性肿瘤或感染的影像学检查，尚

未充分证实：包括尚未明确评估的肿块、坏死、空洞、血运丰

富或外生性肿块、淋巴结肿大粘连、可定位的腹腔积液等。

（2）影像学进展迅速：4~6周内明显恶化。（3）长骨病变符合

Erdheim‐Chester病：长骨多灶性骨硬化性病变，通常双侧骨

干受累。（4）脾肿大：脾大，>14 cm，无其他原因可以解释（如

门脉高压）。

4.病理学：（1）细胞浸润提示恶性肿瘤，尚未充分评估：

高度提示恶性肿瘤的表现：细胞非典型性，免疫组化单型

性，或原位杂交轻链限制性等。（2）符合炎性肌纤维母细胞

瘤的标记：已知的标记物为间变性淋巴瘤激酶（ALK1）或原

癌基因 1 酪氨酸激酶（ROS）。（3）突出的中性粒细胞炎症：

中性粒细胞浸润在 IgG4‐RD中少见，只有在肺部或黏膜部位

周围偶尔出现。大量中性粒细胞浸润或中性细胞性脓肿强

烈提示非 IgG4‐RD。（4）坏死性血管炎：尽管血管损伤（如闭

塞性静脉炎或动脉炎）是 IgG4‐RD的典型特征，但血管壁中

存在纤维素样坏死为非 IgG4‐RD的有力证据。（5）显著的坏

死改变：小坏死灶偶尔可出现在有导管器官的管腔表面，但

带状坏死如无合理解释（如支架植入），属于非 IgG4‐RD的有

力证据。（6）原发性肉芽肿性炎症：炎症丰富的上皮样组织

细胞，包括多核巨细胞和肉芽肿形成不属于 IgG4‐RD的典型

表现。（7）巨噬细胞/组织细胞病的病理特征：如，S100阳性

常为罗道病的病理特征。

5.已知的以下诊断：桥本甲状腺炎（如果只有甲状腺受

累）：IgG4‐RD患者可以并发桥本甲状腺炎，但部分桥本甲状

腺炎属于 IgG4‐RD疾病谱。

（三）2019年 ACR/EULAR制定的 IgG4‐RD分类标准中

的包含标准的定义

1. 免疫染色：IgG染色或者 CD138染色均可用于界定

IgG+细胞。

2.头颈部腺体受累：（1）一组腺体是指 2个泪腺或 2个
颌下腺等。（2）IgG4‐RD中泪腺和大唾液腺受累多为双侧

（可不对称）。腺体受累的判断可通过临床体检，亦可通过

影像学检查（PET‐CT或CT）。

3. 胸部：（1）肺部的支气管血管和间隔增厚必须通过

胸部横断面成像检查确定。（2）胸部的椎旁带状软组织通

常位于右侧，第 8胸椎和第 11胸椎之间，且不包绕主

动脉。

4.胰腺和胆管系统：（1）影像学显示弥漫性胰腺肿大通

常指病变范围占胰腺的 2/3以上；（2）影像学检查符合

IgG4相关性硬化性胆管炎的胆管受累主要涉及近端胆道

（即肝内胆管和肝外胆管的胰外部分）。胆管壁通常光滑

增厚。

5.肾脏：（1）低补体血症指血清补体C3、补体C4或两者

均低于参考值下限；（2）影像学显示肾盂壁增厚，可为单侧

或双侧，通常无严重狭窄或管腔不规则；（3）两侧肾皮质中

的低密度区域仅在增强 CT中可见，通常是斑片状或圆形

外观。

6. 腹膜后：IgG4相关性腹膜后纤维化或主动脉周围炎

通常位于主动脉周围或前外侧。受累的动脉常位于肾动脉

以下的腹主动脉，通常延伸至髂动脉。

附件3 IgG4‐RD RI
1.评分规则：对在既往 28 d内出现的 IgG4‐RD活动表现

进行评分：0分为器官/部位无受累或完全缓解；1分为病变
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表3 2019年美国风湿病学会（ACR）/欧洲抗风湿病联盟（EULAR）制定的 IgG4‐RD分类标准

步骤

1.纳入标准

2.排除标准

如果符合纳入标准，同时不符合任何一项排除标准，进行步骤3
3.包含项目

内容

包含以下典型器官的临床或影像学特征 a，如胰腺、唾液腺、
胆管、眼眶、肾脏、肺脏、主动脉、腹膜后、硬脑脊膜或甲状
腺［利德尔（Riedel）甲状腺炎］，或以上器官不明原因的
炎症伴淋巴、浆细胞浸润的病理证据

临床

发热

对激素治疗无客观反应

血液学

不明原因的白细胞减少症和血小板减少症

外周血嗜酸性粒细胞增多

抗中性粒细胞胞质抗体（ANCA）阳性（特异性针对蛋白
酶3或髓过氧化物酶）

抗SSA抗体或抗SSB抗体阳性

抗双链DNA抗体、抗核糖体蛋白抗体或抗Sm抗体阳性

其他疾病特异性自身抗体阳性

冷球蛋白血症

影像学

怀疑恶性肿瘤或感染，尚未充分证实

影像学进展迅速

长骨病变符合Erdheim‐Chester病
脾肿大

病理学

细胞浸润提示恶性肿瘤，尚未充分评估

符合炎性肌纤维母细胞瘤的标记

突出的中性粒细胞炎症

坏死性血管炎

显著的坏死改变

原发性肉芽肿性炎症

巨噬细胞/组织细胞病的病理特征

已知的以下诊断

多中心型Castleman病
克罗恩病或溃疡性结肠炎（如果只存在胰胆病变）

桥本甲状腺炎（如果只有甲状腺受累）

内容

病理学

无病理信息

密集淋巴、浆细胞浸润

密集淋巴、浆细胞浸润和闭塞性静脉炎

密集淋巴、浆细胞浸润和席纹状纤维化伴或不伴闭塞性
静脉炎

免疫组化染色（（淋巴结、胃肠道黏膜表面和皮肤的病理检
查不计入免疫组化染色评分））

是否符合标准

是或否（如果不符合纳入标准，则该患者不能进一步考虑为符合
IgG4‐RD分类标准）

是或否（如果符合排除标准，则该患者不能进一步考虑为符合
IgG4‐RD分类标准）

权重（每项中只计入最高权重分数）

+0
+4
+6
+13

0~16分计分如下：（1）0分：IgG4+浆细胞 /IgG+浆细胞比值为 0~
40%或不确定 b，且 IgG4+浆细胞数 /高倍为 0~9。（2）7分：①
IgG4+浆细胞 /IgG+浆细胞比值≥41%，且 IgG4+浆细胞数 /高倍为
0~9或不确定 b；② IgG4+浆细胞 /IgG+浆细胞比值 0~40%或不
确定 b，且 IgG4+浆细胞数 /高倍≥10或不确定 b。（3）14分：①
IgG4+浆细胞 /IgG+浆细胞比值为 41%~70%，且 IgG4+浆细胞数 /
高倍≥10；②IgG4+浆细胞 /IgG+浆细胞比值≥71%或不确定 b，
且 IgG4+浆细胞数 /高倍为 10~50。（4）16分：IgG4+浆细胞 /IgG+
浆细胞比值≥71%，且 IgG4+浆细胞数 /高倍≥51
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改善但仍持续存在；2分为停药后出现新发病变或既往受累

部位复发；或治疗后病变无改善；3分为治疗期间出现新发

病变或既往受累部位复发。

2. IgG4‐RD RI见表4。
3. IgG4‐RD RI总分［各器官/受累部位（紧急情况×2）评

分总和］：

（1）有症状/活动的器官总数：

（2）紧急情况受累器官总数： ；损伤器官总数： ；

有症状的损伤器官总数：

执笔：张文 董凌莉 叶丛 彭琳一 刘燕鹰 朱剑

费允云 陈雨

共识专家组成员名单（按姓氏汉语拼音排序）：陈雨（华中科

技大学附属同济医院风湿免疫科）；戴冽（中山大学孙逸仙

纪念医院风湿免疫科）；董凌莉（华中科技大学附属同济医

院风湿免疫科）；段亚琦（华中科技大学附属同济医院病理

科）；费允云（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医

院风湿免疫科）；冯瑞娥（中国医学科学院 北京协和医学院

北京协和医院病理科）；何岚（西安交通大学附属第一医院

风湿免疫科）；黄慈波（北京医院风湿免疫科）；黄烽（解放军

第一医学中心风湿免疫科）；李彩凤（首都医科大学附属北

京儿童医院风湿免疫科）；李梦涛（中国医学科学院 北京协

和医学院 北京协和医院风湿免疫科）；李挺（上海交通大学

附属仁济医院风湿免疫科）；李雪梅（中国医学科学院 北京

协和医学院 北京协和医院肾内科）；厉小梅（中国科技大学

附属安徽省立医院风湿免疫科）；栗占国（北京大学人民医

院风湿免疫免疫科）；林进（浙江大学医学院附属第一医院

风湿免疫科）；刘升云（郑州大学第一附属医院风湿免疫

科）；刘小伟（中国医学科学院 北京协和医学院北京协和医

步骤

4.总分

内容

血清 IgG4水平

正常或未检查

正常~<2倍参考值上限

2~5倍参考值上限

≥5倍参考值上限

双侧泪腺、腮腺、舌下腺和颌下腺

无任何一组腺体受累

一组腺体受累

两组或更多腺体受累

胸部

未检查或下列项目均未出现

CT示支气管血管（束）周围及间隔线增厚

影像学显示胸椎旁带状软组织

胰腺及胆管系统

未检查或下列项目均未出现

影像学显示弥漫性胰腺增大（无分叶）

影像学显示弥漫性胰腺增大和包膜样低强化带

影像学显示胰腺（上述任意一种）和胆管受累

肾脏

未检查或下列项目均未出现

低补体血症

影像学显示肾盂增厚/软组织

增强CT示双侧肾皮质低密度区

腹膜后

未检查或下列项目均未出现

影像学显示腹主动脉壁弥漫性增厚

影像学显示肾动脉以下的主动脉或髂血管周围或前外侧
软组织

符合纳入标准，同时不符合任何一项排除标准，累积权重分数≥20分可诊断

权重（每项中只计入最高权重分数）

+0
+4
+6
+11

+0
+6
+14

+0
+4
+10

+0
+8
+11
+19

+0
+6
+8
+10

+0
+4
+8

续表3

注：a 受累器官肿大或肿瘤样肿块，但以下器官受累常为非肿块病变，（1）胆管，更倾向发生狭窄；（2）主动脉，典型特征是管壁增厚或动脉

瘤形成；（3）肺部，常见支气管血管束增厚。b在某些特殊情况下，无法清楚地量化染色阳性细胞浸润，但仍可确定细胞数至少 10个/高倍。由

于多种原因，通常与免疫染色质量有关，无法精确计算 IgG4+浆细胞数，但仍可以将结果分组到适当的免疫染色类别中
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院眼科）；刘燕鹰（北京大学人民医院风湿免疫科）；刘毅（四

川大学华西医院风湿免疫科）；吕良敬（上海交通大学附属

仁济医院风湿免疫科）；彭琳一（中国医学科学院 北京协和

医学院 北京协和医院风湿免疫科）；施举红（中国医学科学院

北京协和医学院 北京协和医院呼吸科）；苏茵（北京大学人

民医院风湿免疫科）；王木（中国医学科学院 北京协和医学

院 北京协和医院口腔科）；王轶（中国医学科学院 北京协和

医学院 北京协和医院耳鼻喉科）；魏蔚（天津医科大学总医

院风湿免疫科）；武丽君（新疆维吾尔自治区人民医院风湿

免疫科）；徐沪济（海军军医大学长征医院风湿免疫科）；薛

华丹（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院放射

科）；杨爱民（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医

院消化内科）；杨程德（上海交通大学附属瑞金医院风湿免

疫科）；杨念生（中山大学附属第一医院风湿免疫科）；杨娉

婷（中国医科大学附属第一医院风湿免疫科）；叶丛（华中科

技大学附属同济医院风湿免疫科）；张奉春（中国医学科学

院 北京协和医学院 北京协和医院风湿免疫科）；张莉芸（山

西医学科学院山西大医院风湿免疫科）；张缪佳（江苏省人

民医院风湿免疫科）；张抒扬（中国医学科学院 北京协和医

学院 北京协和医院心内科）；张薇（中国医学科学院 北京协

和医学院 北京协和医院血液科）；张文（中国医学科学院 北

京协和医学院 北京协和医院风湿免疫科）；张新刚（中国医

科大学附属盛京医院风湿免疫科）；张烜（中国医学科学院

北京协和医学院 北京协和医院风湿免疫科）；张学武（北京

大学人民医院风湿免疫科）；张志毅（哈尔滨医科大学附属

第一医院风湿免疫科）；张卓莉（北京大学第一医院风湿免

疫科）；赵东宝（海军军医大学长海医院风湿免疫科）；赵岩

（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院风湿免疫

科）；朱慧娟（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医

院内分泌科）；朱剑（解放军第一医学中心风湿免疫科）；朱

亮（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院放射

科）；朱以诚（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医

表4 IgG4相关性疾病反应指数

器官/部位

硬脑膜

垂体

眶周病变（标注部位）：

泪腺

腮腺

颌下腺

其他唾液腺（标注部位）：

乳突炎或中耳疾病

鼻腔

鼻窦

其他耳鼻喉部位，如扁桃体炎，等（标注部位）：

甲状腺

肺部

淋巴结（勾选以下淋巴结区）

颏下，颌下，颈部，腋下，纵隔，肺门，腹部/盆腔，腹股沟，其他

主动脉及大血管

心脏及心包

腹膜后纤维化

硬化性纵隔炎

硬化性肠系膜炎

胰腺

胆管

肝脏

肾脏

皮肤

全身症状（非特异性器官病变所致），如体重下降、发热、乏力

其他，如前列腺、乳腺等（标注部位）：

活动性

器官/部位评分
（0~3分）

症状
（有/无）

紧急
（有/无）

器官损害

有/无 症状
（有/无）

注：器官/部位评分：IgG4‐RD特定器官或部位的疾病活动度评分；症状：特定器官/系统的病变是否有临床症状；紧急：受累器官是否存在需

立即治疗以防止严重器官功能障碍的情况（出现紧急者该评分加倍）；器官损害：是否存在因 IgG4‐RD导致的不可逆的器官功能障碍
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院神经内科）；左晓霞（中南大学湘雅医院风湿免疫科）；曾

小峰（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院风湿

免疫科）；曾学军（中国医学科学院 北京协和医学院 北京协

和医院全科医学科）

利益冲突 所有作者均声明不存在利益冲突
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·消息·

英国医学杂志（BMJ）中文版医学人文专刊（十二）出版

英国医学杂志（BMJ）中文版医学人文专刊第十二辑如约而至。十二年的坚持，为的是恪守我们的办刊承诺：不仅要与国

内医务工作者分享先进的医学知识和理念，更要把对医护人员的关爱传递出去。为了这一承诺，有八十余位同道为本辑专刊

的策划、选稿、翻译、评论付出了心血，其中既有医学大咖，也有青年医生；既有社科学者，也有公众代表，可谓群贤毕至，少长

咸集。

传递关爱，首先要设身处地的为医护人员着想，了解他们的需求，才能为他们遇到的问题、感到的困惑，提出朋友般的建

议。我们相信“Caring for doctors，Caring for patients”。为此，专辑策划、选稿和评论者主要来自一线的临床医护人员，内容也紧

贴临床工作。小到夜班时吃什么？工作时穿什么？能不能网上推销产品？要不要跟患者道歉？大到如何改革创新？如何改

进医疗质量？如何与患者共建医疗体系？都是医护人员关心的话题。

医学人文最关注的其实就是两个主题：医护人员和患者。没有患者参与的医学人文是不完整的。医务工作者要对患者以

诚相待，了解他们的所思所想。本着这个理念，我们选取了从患者视角讨论医患关系的文章，让医护人员了解患者在想什么、

在做什么，甚至在画什么……我们没有将这些患者的讲述变成“故事会”，而是将其提炼成有研究支持的可用于临床工作的具

体措施，让医护人员在遇到类似的患者和问题时，不会手忙脚乱。

医护人员仅关注个体患者是不够的。患者组织作为患者利益的代表，对争取和保护患者权益、利用医疗资源、支持患者参

与诊疗过程及科研工作发挥了重要作用。为了让医务工作者更全面地了解患者组织，我们邀请多方代表以“患者组织发展任

重道远”为题，讨论国内患者组织面临的主要问题和挑战，希望借此能促进患者组织健康有序发展。

BMJ中文版医学人文专刊第十二辑还有更多精彩内容等待您去发现！医学人文专刊（十二）订价：25元/册。有意订阅者

可联系BMJ中文版编辑部，电话：010‐51322158；电子邮箱：cmabmj@cma.org.cn或 cmabmj@cmaph.org。或扫描微信二维码，线

上订购。
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