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研究要旨：IgG4 関連唾液腺炎（IgG4-SA）の組織学的診断基準を作成する上での問題

点を明らかにすべく，自験例（IgG4-SA 切除例 17 例，唾石症切除例 26 例，口唇腺生

検 28 例）の組織学的検討を行った．IgG4-SA の切除検体での特徴は，高度の小葉内炎

症とそれを取り巻く小葉間線維化で，花筵状線維化，被膜炎も高頻度に認められた．

唾石症は導管およびその周囲の炎症が高度であった．口唇生検での IgG4-SA および

Sjogren 症候群の診断はそれぞれ，10 例中 4例（40％），18 例中 7例（39％）で可能

で，前者の診断には免疫染色が必須であった．IgG4-SA のうち，線維化の強い消退傾

向の病変や口唇生検に多い線維化の乏しい病変は，組織像のみでの診断が困難で，免

疫染色が重要となる．今後は IgG4 免疫染色の評価基準の確立が必要と思われる． 

 

Ａ．研究目的 
IgG4 関連唾液腺炎（ IgG4-related 
sialadenitis; IgG4-SA）の病理診断に際
し て ， 本 邦 で は IgG4 関 連 疾 患
（IgG4-related disease ; IgG4-RD）包括
診断基準にある“１）リンパ球・形質細胞
の浸潤と線維化，２）IgG4 陽性細胞>10/
強拡大（high power field; HPF）かつ
IgG4/IgG陽性細胞比≥40％”や，Mikulicz
病診断基準にある“HPF 5 視野における
IgG4/IgG陽性細胞比≥50％”が用いられる．
一方，IgG4-RD の consensus document で
は，１）リンパ球・形質細胞の浸潤，２）
花筵状線維化，3）閉塞性静脈炎といった
組織学的特徴に加え，４）IgG4 陽性細胞
>100/hpf かつ IgG4/IgG 陽性細胞比>40％
に基づく診断が推奨されている．IgG4-RD
の組織像は臓器により異なることも知ら
れるが，IgG4-SA の組織学的特徴を考慮し
た診断基準はいまだ提唱されていない． 
そこで，唾液腺の代表的炎症性疾患であ
る IgG4-SA，唾石症，Sjogren 症候群の組
織学的特徴を明らかにし，組織像に基づく
IgG4-SA の診断基準作成の可能性を模索
する目的で，自験例に基づく検討を行った． 
 
Ｂ．研究方法 
１）症例 
当科で経験した IgG4-SA の切除検体 17

例と，2009 年以降に当科で診断を行った
唾石症切除検体 26 例，口唇生検 28 例（臨
床診断は IgG4-SA 10 例，Sjogren 症候群
18 例）を用いた． 
 
２）検討項目 
切除検体については，花筵状線維化，閉
塞性静脈炎，被膜炎，小葉内炎症細胞浸潤，
リンパ濾胞形成，好中球浸潤，導管の炎
症・拡張，炎症に伴う上皮の変化について，
有無を検討した．生検検体については，診
断能を検討した． 
 
（倫理面への配慮） 
この研究は倉敷中央病院病理診断科で，
個人情報の保護に配慮を払いながらすべ
て匿名で行われた．この研究は診断目的で
過去に得られた検査データを用いる後向
き研究で，研究対象者に与える不利益，危
険性は最小限であり，また被験者の権利を
脅かす危険性も低い．倫理面の問題はない
と考える．  
 
 
Ｃ．研究結果 
１）切除材料における検討 
高度の小葉内炎症が小葉間線維化によ
り分葉化される像は，IgG4-SA の特徴的所
見であった（図1a）．さらにIgG4-SAでは，
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花筵状線維化（76％），被膜炎（71％）が
高頻度にみられた．唾石症の小葉内炎症は
より軽度で，好中球浸潤（35％），導管周
囲へのリンパ球・形質細胞浸潤（62％），
導管周囲への好中球浸潤（58％），導管周
囲の線維化（92％），導管拡張（65％），導
管上皮の変性あるいは再生（54％）が高頻
度にみられた（図 1b）．リンパ濾胞は
IgG4-SA でより多い傾向があったが，唾石
症の約半数でも認められた．また，閉塞性
静脈炎はIgG4-SAの1例に認められるのみ
であった．IgG4-SA の中で消退傾向の強い
症例や線維化を伴わない部分は，組織像だ
けでの診断が困難であった． 
２）口唇生検による検討 
IgG4-SA は 4 例（40％）で診断可能であ
ったが，小葉内への形質細胞浸潤がみられ
るのみで特徴的組織像を欠き，診断には
IgG4 免疫染色が必須であった． 
Sjogren 症候群の 7例（39％）では特徴
的な導管破壊像があり，生検診断可能であ
った．それ以外の症例では小葉内へのリン
パ球，形質細胞の浸潤がみられるのみで，
IgG4-SA にみられる所見と大差なかった． 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
a  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
b  
図 1. IgG4-SA の高度の小葉内炎症 (a)と
唾石症の導管にみられる炎症 (b)． 

Ｄ．考察 
従来，IgG4-SA の組織診断は IgG4 免疫
染色に比重を置いて行われていたが，
IgG4-SA には小葉内の高度のリンパ球，形
質細胞浸潤と小葉間線維化の存在，導管中
心性の炎症の欠如といった組織学的特徴
があり，これ自体が診断的意義を有すると
考えられる．なかでも花筵状線維化や被膜
炎は IgG4-SA に特異的で，診断上重要な所
見である．しかしながら，炎症が消退して
線維化が強くなった症例や，口唇腺によく
みられる線維化のない病変は診断が難し
く，免疫染色の評価が重要となる．今後は
このような症例の集積，解析とともに，よ
り特異性の高い IgG4 免疫染色の評価基準
が必要になる． 
 
Ｅ．結論 
 IgG4-SA の組織像は特徴的で，組織像の
みでの診断も可能である．しかしながら，
口唇腺生検のように特徴的組織像を欠き，
IgG4 免疫染色が必須となる場合もある．
IgG4-SA の診断基準を作成する上で，特に
IgG4 免疫染色の評価基準が重要である． 
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