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研究要旨：IgG4 関連疾患（IgG4-RD）は近年の関心の高まりと認知度の向上により、
IgG4-RD と診断される症例数も年々増加しているが、それと同時に鑑別診断の重要性
が指摘されている。特に IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）では、悪性リンパ腫な
どの鑑別すべき疾患が誤診される報告が散見される。そこで本研究では、IgG4-DS 患
者における唾液腺生検（口唇腺生検および顎下腺部分生検）の有用性について検討を
行った。その結果、腫脹部位である顎下腺生検の感度・特異度はいずれも 100%であっ
たのに対し、口唇腺生検の感度は 60%程度と低かった。これらの結果から、IgG4-DS
の診断には腫脹部位である部位からの生検が推奨される。 

 

Ａ．研究目的 
IgG4 関連疾患（IgG4-RD）は近年の関心
の高まりと認知度の向上により、IgG4-RD
と診断される症例数も年々増加している
が、それと同時に鑑別診断の重要性が指摘
されている。その背景には、血清 IgG4 値
の上昇や罹患臓器での IgG4 陽性形質細胞
を最重要視してしまい、その他の臨床所見
や病理組織学的特徴を軽視することが考
えられる。その背景には、血清 IgG4 値の
上昇や罹患臓器での IgG4 陽性形質細胞を
最重要視してしまい、その他の臨床所見や
病理組織学的特徴を軽視することが考え
られる。特に IgG4 関連涙腺・唾液腺炎
（IgG4-DS）の診断基準では、病理検査を
施行しなくても確定診断が可能であり、悪
性リンパ腫やシェーグレン症候群などの
鑑別すべき疾患が誤診される報告が散見
される。そこで本研究では、IgG4-DS 患者
における唾液腺生検（顎下腺部分生検およ
び口唇腺生検）の有用性について検討を行
った。 
 
Ｂ．研究方法 
 高 IgG4 血症と両側顎下腺腫脹を認め、
当科にて口唇腺および顎下腺部分生検を
施行した患者 14 例を対象とした（最終診
断：IgG4-DS 13 例、悪性リンパ腫 1 例）。
顎下腺部分生検は、下顎下縁より 2横指下

方の顎下部に 4 cm 程度の横切開を加え、
広頸筋を切離した後、顎下腺の後下方を 1 
cm 大の紡錘形に切除している。切除後は
顎下腺被膜を吸収糸にて縫合し、皮膚を閉
創している。これらの症例の口唇腺および
顎下腺部分生検における感度・特異度につ
いて比較検討を行った。また、顎下腺部分
生検の合併症および術前後の唾液量の変
化について検索を行った。 
（倫理面への配慮） 
 本研究は生体材料を使用するため、主治
医が説明文書を使用して患者に説明し、患
者及び家族から書面で同意書を得る。解析
結果の論文などでの公表に際しては、患者
の個人を識別できる情報は公表しない。個
人情報保護のため、検体は符号により匿名
化し、符号を結びつける対応表および個人
情報は実験責任者が厳重に保管する。 
 
Ｃ．研究結果 
 感度・特異度・正診率はそれぞれ顎下腺
部分生検が 100%、100%、100%で、口唇腺
生検が 69.2%、100%、71.4%であった。口
唇腺生検で陽性となった症例でも、採取し
た口唇腺すべてが陽性ではなく、69.8%（59
個中 40 個）が陽性であり、他の口唇腺で
は IgG4 陽性形質細胞の浸潤は、診断基準
（IgG4+/IgG+比が 0.5 以上）を満たさない
軽度なものか、もしくは全く認めなかった。
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また、口唇腺生検で陰性となった症例の中
で SS と診断されたものはなかった。顎下
腺部分生検後の顔面神経麻痺や唾腫、唾液
分泌量の減少は全例認めなかった。 
 
Ｄ．考察 
 これらの結果より、顎下腺部分生検は口
唇腺生検と比較して、感度・正診率とも高
く、術後の合併症や唾液分泌量の低下を認
めなかったことから、IgG4-DS の診断に有
用であり、生検の手技としても適当である
ことが示唆された。一方、口唇腺生検は口
唇腺自体が腫脹しているかどうか臨床的
に判断しにくく、口唇腺が病変（腫脹）部
位とは限らないために感度が低いことか
ら、IgG4-DS の診断には顎下腺などの明ら
かな腫脹部位からの組織生検が必要であ
ると考えられる。 
 
Ｅ．結論 
 今回の研究は唾液腺病変を有した
IgG4-RD 患者のみでの検討だが、自己免疫
性膵炎や後腹膜線維症など罹患臓器が深
部である場合、病理検査が困難であり確定
診断に難渋することが多い。そこで今後は
侵襲が極めて低い口唇腺生検で唾液腺病
変を認めない IgG4-RD 患者での診断にお
ける有用性を検討するとともに、唾液を用
いた経時的な評価（病態進展の評価）につ
いても検索を行う予定である。 
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