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　　ＩｇＧ４相关性疾病 （ＩｇＧ４ｒｅｌａｔｅｄｄｉｓｅａｓｅ，ＩｇＧ４ＲＤ）
是近年来新认识的自身炎症伴纤维化的疾病，是一种

累及全身多个器官和系统的少见病。该病于２０００年前
后首次提出，２０１０年后才得到国际广泛承认并最终命
名，国内对其认识有限。

该病以中老年发病较多，男女比例约为 ２３∶１。
临床表现为受累器官或组织肿胀伴硬化，血清中 ＩｇＧ４
水平增高，病理显示受累组织大量淋巴、浆细胞浸

润，伴席纹样纤维化，其中 ＩｇＧ４阳性浆细胞浸润显
著。常见的累及器官和组织包括泪腺及唾液腺、消化

系统、腹膜后组织、肾脏、肺等。其发病机制尚未明

确。对早期、活动性 ＩｇＧ４ＲＤ患者而言，糖皮质激素
是治疗的一线药物，治疗有效率达８０％以上，部分患
者需要联合应用免疫抑制剂。该病为慢性疾病，治疗

减量或停药后容易复发，因此在维持疾病稳定治疗方

面仍需进一步探讨。由于 ＩｇＧ４ＲＤ起病隐匿，早期患
者常无临床症状，往往因为炎症反应或压迫就医，影

像学上极易与肿瘤混淆，容易造成误诊误治，临床医

生应充分认识此类疾病。

北京协和医院在国内率先建立了包含血清 ＩｇＧ亚

类检测、病理学与影像学诊断技术在内的综合诊断方

法，并于２０１１年由风湿免疫科的张文教授等牵头，开
展了ＩｇＧ４ＲＤ的国内最早、最大宗的前瞻性临床队列
研究，迄今已入组３４０多例患者。风湿免疫科又联合
口腔科、病理科、消化内科、呼吸内科、肾内科、眼

科、放射科、基本外科、核医学科、普通内科、血液

内科、神经科、内分泌科、泌尿外科、耳鼻喉科等多

个学科成立合作研究组，设立专病门诊，开通绿色通

道，使患者的诊治和医生的研究更有利地开展。北京

协和医院ＩｇＧ４ＲＤ研究团队近年来共发表中英文论文
数十篇，其中ＳＣＩ文章影响因子总计达６０分。在国际
同行的充分认可下，张文教授受邀参加首个 ＩｇＧ４ＲＤ
国际诊治指南专家共识的编写，该指南于２０１５年发表
于相关领域权威杂志 《关节炎和风湿病》 （Ａｒｔｈｒｉｔｉｓ＆
Ｒｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙ）。北京协和医院目前正在验证该病诊断
标准在中国的可行性，并开展不同治疗方案的前瞻性

对照观察。关于ＩｇＧ４ＲＤ的研究成果获得２０１５年北京
协和医院医疗成果一等奖。
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