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研究分担者 高橋 裕樹 札幌医科大学内科学第一講座 准教授 

 

研究要旨：IgG4関連涙腺・唾液腺炎の診断においては、本邦では 2008年に日本シェ

ーグレン症候群研究会で作成された「IgG4 関連ミクリッツ病」診断基準と、2011 年

に厚生労働省研究班で作成された「IgG4 関連疾患」包括診断基準の両方が使用可能

である。「IgG4関連ミクリッツ病」の診断基準は必ずしも病理組織学的所見を必要条

件としていないが、悪性腫瘍などの腫瘤形成性病変との厳密な鑑別を要する IgG4 関

連疾患において、組織診断を施行せずに診断を行うことに関する不安点も指摘されて

いる。そこで 2年以上の長期観察例 64例を対象に、後ろ向きに両基準の整合性を検

討したところ、組織診断なしに「IgG4 関連ミクリッツ病」診断基準に基づいて診断

された症例においても診断の変更を要する例はなく、「IgG4関連ミクリッツ病」診断

基準の妥当性、有用性が示唆された。 

 

Ａ．研究目的 

IgG4関連涙腺・唾液腺炎（いわゆる“ミ

クリッツ病 ”）の診断において、本邦で

は 2008 年に日本シェーグレン症候群研

究会で作成された IgG4関連ミクリッツ病

診断基準（MDDC）1)、および 2011 年に

厚生労働省研究班で作成された IgG4関連

疾患包括診断基準（CDC）2)が使用されて

いる。この 2つの診断基準の一番の差異は

MDDC では組織学的所見を必須条件とし

ていないが、CDC では組織学的所見を充

足しないと確定診断にならないことであ

る。しかも組織学的評価の基準も両基準

は同一ではない。そこで私たちは、両診断

基準の問題点を明らかにするために、

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における

両診断基準の整合性を評価した。 

 
Ｂ．研究方法 

  2012年 3月までに MDDC で診断され、2

年以上フォローした IgG4 関連涙腺・唾液腺

炎の患者を対象とし、CDC の各診断項目に

ついて実施率と陽性率を検討した。またこれ

らの症例が CDC の確定診断群、準確定診

断群、疑診群のいずれに該当するか検討し

た。 

（倫理面への配慮） 

本研究は、札幌医科大学附属病院臨床研

究審査委員会の承認を得て、実施した。 
 
Ｃ．研究結果 
MDDCを充足し、対象となった患者は 64

例（男性 29例）で、診断時年齢中央値は

63歳であった。観察期間の中央値は 60か

月、血清 IgG4値の中央値は 576 mg/dL、

腺外病変合併は 44例であった。画像検査

は全例で施行されており、陽性率（涙腺、

唾液腺腫大）は 100%であった。血液検査
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もすべての症例で実施されており、高

IgG4 血症を呈したのは 98.4%であった。

組織学的検査は 79.7%で実施されており、

陽性率は 96.1%であった。MDDC の組織

学的基準を充足した標本はすべて、

IgG4/IgG 陽性細胞比が 50%以上であった

ため、MDDCおよび CDCのいずれの診断

基準も満たした。MDDCで診断した 64例

を CDCに照らし合わせたところ、CDCで

確定診断となったのは 48例（75.0%）、準

確定診断は 1例、疑診例は 15例（23.4%）

であった（図）。 

2組以上の対称性涙腺・ 唾液腺腫大を有し  
当科でIgG4関連ミ クリ ッ ツ病と診断した64例 

! 7例は小唾液腺生検でIgG4-
RD相当 

! 2例は顎下腺生検で異常なし  
! 6例は涙腺・ 顎下腺組織に関
する情報なし  

観察期間中央値60ヵ 月（ 最低24ヵ 月以上） で 
「 IgG4関連疾患」 との診断から変更なし  

高IgG4血症 
＋ 

顎下腺組織所見 
（ 48例）  

高IgG4血症なし  
＋ 

顎下腺組織所見 
（ 1例）  

高IgG4血症のみ 
（ 15例）  

  なお、涙腺ないしは大唾液腺の病理組織

学的基準を充足しないか，口唇腺生検所見

を代用し，対称性で 2組以上、3ヵ月以上

の腫脹を呈することからMDDCで確定診

断された 13 例（CDC で疑診群相当）は、

その後の 2 年以上のフォローで診断に変

更は生じることはなかった。 
 
Ｄ．考察 
 IgG4関連疾患は高 IgG4血症と、罹患臓

器の IgG4陽性細胞の浸潤と線維化を特徴

とする全身性疾患である 3)。涙腺・唾液腺

と膵を代表とする全身諸臓器の腫瘤性・結

節性・肥厚性病変を呈するため、同様の病

変をきたしうる腫瘍性病変、特に悪性腫瘍

との鑑別を慎重に行う必要がある。このた

め、CDC においては組織診断を重視して

おり、組織診断できないものは全て疑診群

となる。ただし、侵襲的な組織学的検査が

困難である膵臓においては、「自己免疫性

膵炎」に特化した診断基準 4)を用いての確

定診断が可能となっている。同様に、IgG4

関連涙腺・唾液腺炎においても、MDDC

を用いると、病理組織診断を欠いても、

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の確定診断が可

能となっている。これは涙腺・大唾液腺の

何らかの腫脹を呈する原因は感染症、自己

免疫性疾患、腫瘍性疾患など多様であるが、

長期的に対称性・同時に腫大する病態は

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎を除くと非常に

限られており、経験上、および文献的に悪

性疾患の報告はほとんどないことに基づ

いて、2008 年に日本シェーグレン症候群

研究会でMDDCとして作成された。しか

しながら、これまで検証が行われてこなか

ったことから、今回、2年以上の長期観察

例における診断の再評価を行ったが、悪性

腫瘍などへの診断変更を要する例はなか

った。もちろん IgG4関連疾患の診断にお

いては可及的、病理組織診断を行うことが

望ましいが、涙腺・唾液腺炎の場合、2組

以上の対称性・慢性の腫脹が認められれば、

血液検査や画像検査などでの評価とあわ

せて、病理組織検査がなくても IgG4関連

涙腺・唾液腺炎の診断は可能と考えられた。

なお、生検組織における IgG4/IgG 陽性細

胞率はそれぞれ、MDDC において 50%、

CDC において 40%とされているが、大唾

液腺生検組織では IgG4陽性細胞が稠密に

観察されることが多く、どちらの基準を用

いても診断に相違が生じることはなかっ

た。 

 以上から，各症例についての慎重なフォ

ローアップと、症例数を増やしての検証を
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継続して行い、MDDC の妥当性を今後も

確認する必要性があると考えられたが、

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎診断のために、

MDDC は有用な基準であると考えられた。 
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Ｅ．結論 

 病理組織診断を欠く場合、CDC では疑診

群に留まるが、MDDC を充足していれば、

IgG4 関連涙腺・唾液腺の診断は可能である

と考えられた。 
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