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施設 診療科 分担研究者 症例数

札幌医科大学 内科学第一講座 高橋裕樹 10

東京医科大学 眼科 後藤浩 9

京都大学 臨床免疫学 吉藤元 17

都立駒込病院 内科 神澤輝実 10

信州大学 総合健康安全センター 川 茂幸 15

関西医科大学 内科学第三講座 岡崎和一 11

産業医科大学 第一内科 田中良哉 9

岡山大学 腫瘍病理学 吉野正 4

富山大学 保健管理センター 松井祥子 10

京都大学 消化器内科学 千葉勉 10

九州大学 顎顔面腫瘍制御学 中村誠司 9

筑波大学 膠原病・ﾘｳﾏﾁ・ｱﾚﾙｷﾞｰ内科 住田孝之 10

金沢大学 リウマチ・膠原病内科 川野充弘 10
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研究要旨 

IgG4 関連疾患（IgG4-RD）はステロイドが有効だが易再燃性であり、副作用で難渋する例
も見られる。ステロイドの有効率・再燃率・副作用などの臨床情報集積はいまだ不十分であ
り、標的臓器に関わりなく一律に定められている標準治療（PSL 0.6 mg/kg/day より漸減）が
妥当かどうか検討するため多施設共同による症例調査を行った。包括診断基準または自己免
疫性膵炎診断基準により確定診断された IgG4-RD 計 134 例の臨床情報を後方視的に集積し解
析した。122 例（91%）でステロイド療法が行われ、初回最大量（PSL 換算）は、31.1 ± 6.8 mg/day
（0.54 ± 0.15 mg/kg/day）であった。初回ステロイドの有効率は 90%と高かったが、28%が再
燃した。初回ステロイド投与量で層別化して再燃率を比較したところ、0.40-0.69 mg/kg/day
の区間で再燃率は変わらなかったが、0.39 mg/kg/day 以下では再燃率が高くなる傾向にあっ
た。初回ステロイド量 0.40-0.69 mg/kg/day の間で再燃率に変化がなかったことから、現在使
われている 0.6 mg/kg/day を見直せる可能性が示唆された。 
 
A. 研究目的 

IgG4 関 連 疾 患 （ IgG4-related disease: 
IgG4-RD）は、血清 IgG4 濃度上昇と、病変

局所への IgG4 陽性形質細胞浸潤を特徴とす

る原因不明の多臓器硬化性疾患である。日常

診療では、ステロイドが有効だが易再燃性で

あり問題となる。高齢に多い疾患でありステ

ロイド副作用で苦しむ例も見られるが、ステ

ロイドの有効率・再燃率・副作用・免疫抑制

薬の使用状況・転帰などの臨床情報集積はい

まだ不十分であり、現在、我々が標的臓器に

関わりなく一律に行っている治療（PSL 0.6 
mg/kg/day より漸減）がリスク・ベネフィッ

ト比において真に妥当かどうか、検討を要す

る。今回、当研究班で、多施設共同による症

例調査を行った。 
 
B. 研究方法 
当研究班の 12 施設（京都大学、札幌医科

大学、東京医科大学、都立駒込病院、信州大
学、関西医科大学、産業医科大学、岡山大学、
富山大学、九州大学、筑波大学、金沢大学）
で、包括診断基準（2011 年）または自己免

疫性膵炎の診断基準（日本膵臓学会・厚生労
働省難治性膵疾患に関する調査研究班、2011
年）により確定診断された IgG4-RD 134 例の
臨床情報を後方視的に集積し、治療・効果・
副作用・転帰等を調査した。各施設で経過が
追える最も古い症例から serial に約 10 例ず
つを収集した。 
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33 例中 31 例で、再燃直前のステロイド量
（PSL 換算）は 10 mg/day 未満であった。約
半数の症例でステロイド維持量を 5 mg/day
未満に減量できており、17%の症例でステロ
イドを中止できていた。 
免疫抑制薬は 134 例中 9 例（7%）、すなわ

ち、再燃 33 例の 27%に併用され、おおむね
有効であった。最も使われていたのはアザチ
オプリンだった。 
 
D. 考察 

IgG4-RD 症例のステロイド使用量を調べ
たところ、一般的に現在、標的臓器に関わり
なく一律に行われている PSL 0.6 mg/kg/day
よりもやや少ないステロイド初期投与量が
使われており、ステロイドの有効率は高い
（90%）が、再燃も多い（約 30%）傾向にあ
った。再燃例には、AZA などの免疫抑制薬の
併用がオプションになると考えられた。 
今回の検討で、初回ステロイド量 0.40-0.69 

mg/kg/day の間で再燃率に変化がなかったが、
0.39 mg/kg/day 以下では再燃率が高くなる傾
向にあったことから、現在使われている 0.6 
mg/kg/day を 0.4 mg/kg/day まで引き下げられ
る可能性が示唆された。 

33 例中 31 例で、再燃直前のステロイド量
（PSL 換算）は 10 mg/day 未満であったこと
から、ステロイド維持量が「少ない」ことは
IgG4-RD 再燃のリスク因子となりうる可能
性がある。ほかに、ステロイド減量の「速さ」
も再燃のリスク因子となりうるかもしれな
いが、未検討であり、追加調査をする予定で
ある。 
 
E. 結論 
12 施設共同による IgG4-RD 確定診断 134 例
の後ろ向き調査を行った。IgG4-RD はステロ
イドの有効率が高く、生命予後は良いが、再
燃率が高く、高齢発症が多いこともあって、
ステロイド糖尿病などの副作用が問題とな
る。今回の検討で、初回ステロイド量
0.40-0.69 mg/kg/day の間で再燃率に変化がな
かったことから、現在使われている 0.6 
mg/kg/day を見直せる可能性が示唆された。 
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