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IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準 

 

研究分担者  松井祥子  富山大学保健管理センター  准教授 
 

研究要旨：IgG4 関連疾患(IgG4-RD)とは、高 IgG4 血症と病理組織学的にリンパ球と

IgG4 陽性形質細胞の著しい浸潤と線維化を特徴とする特異な疾患群である。2011 年、

IgG4-RD の概念とその包括診断基準(CDC2011)が提唱され、広く用いられているが、一

方では、各臓器において類縁疾患との鑑別が困難な症例も散見されるようになった。

そこで呼吸器分科会では、IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準を作成し、日本呼吸器学会

のシンポジウムにおいて討論の上、最終的な診断基準とした。 
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吸器内科学） 

早稲田優子（金沢大学付属病院呼吸器内科） 

 

共同研究者： 

半田 知宏（京都大学大学院医学研究科呼

吸器内科学） 
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Ａ．研究目的 

IgG4 関連疾患とは、高 IgG4 血症と病理

組織学的にリンパ球と IgG4 陽性形質細胞

の著しい浸潤と線維化を特徴とする特異

な疾患群である。2011 年、IgG4-RD の概念

とその包括診断基準(CDC2011)が日本から

提唱され(厚生労働省難治性疾患克服研究

事業 梅原班・岡崎班の合同班)、現在で

は国内外に広く認知されている。 

しかし IgG4 関連疾患の呼吸器病変は、

肺門・縦隔リンパ節腫大、間質性肺炎、炎

症性偽腫瘍など、胸郭内に多様な形をとる

ことが報告されており、膵臓や腎臓などの

臓器とは異なり鑑別すべき疾患が多い。ま

た血清 IgG4 が保険適応になり、IgG4 関連

疾患以外にも高 IgG4 血症を呈する呼吸器

病変が報告されるようになった 

そのため、千葉班呼吸器分科会では、CDC 

2011に準拠した形でIgG4関連呼吸器疾患

の診断基準を作成し、提案することを目的

とした。 

 

Ｂ．研究方法 

厚生労働省難治性疾患克服研究事業 

旧梅原班・岡崎班、および千葉班に所属す

る施設、および研究協力施設において

IgG4-RD の呼吸器病変症例の後方視調査

を行った。その結果を、厚生労働科学研究

費補助金 難治性疾患等政策研究事業

「IgG4 関連疾患の診断基準並びに治療指

針の確立を目指した研究」班呼吸器分科会

において検討後、診断基準案を作成した。

診断基準案は第 54 回日本呼吸器学会学術
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講演会のシンポジウムにおいて討論し、出

席した会員との意見交換後、全員の同意を

得て最終的な診断基準を作成し、さらに日

本呼吸器学会誌に投稿し、査読者の意見も

踏まえて最終的な診断基準とした。 

（倫理面への配慮） 

後方視調査については、富山大学倫理審

査委員会における承認を得て行われた。 

 

Ｃ．研究結果 

１）呼吸器病変の名称について 

IgG4 関連疾患の呼吸器病変は、2011 年

のボストン国際会議で「IgG4 関連肺疾患

（IgG4-related lung disease）」と「IgG4

関連胸膜疾患（IgG4-related pleural 

disease）」という２つの個別の名称が採択

された。しかし呼吸器病変は広義間質病変

であることが報告されたことから、厚労班

呼吸器分科会では、胸郭内の呼吸器および

附属器の病変を包括して「IgG4 関連呼吸

器 疾 患 （ IgG4-related respiratory 

disease）」と呼称することとした。 

２）診断基準について 

診断項目は、画像所見・血液検査所見・

病理所見・胸郭外臓器病変の存在、の 4

項目とした。 

 

a：3 項目以上，b：2 項目 

① 気管支血管束周囲，小葉間隔壁，胸

膜などの広義間質への著明なリンパ

球，形質細胞の浸潤 

② IgG4/IgG 陽性細胞比＞40％，かつ

IgG4 陽性細胞＞10 cells/HPF 

③閉塞性静脈炎，もしくは閉塞性動脈

炎 

④浸潤細胞周囲の特徴的な線維化* 

4． 胸郭外臓器にて，IgG4 関連疾患の

診断基準を満たす病変# がある 

〈参考所見〉低補体血症 

＊ 自己免疫性膵炎診断基準の花筵状

線維化に準ずる線維化所見 

＃ 硬化性涙腺炎・唾液腺炎，自己免疫

性膵炎，IgG4 関連硬化性胆管炎，

IgG4 関連腎臓病，後腹膜線維症 

B．診  断 

1．確定診断（definite）：1＋2＋3a，

1＋2＋3b＋4 

組織学的確定診断［definite

（histological）］：1＋3①～

④すべて 

2．準確診（probable）：1＋2＋4，1＋

2＋3b＋参考所見 

3．疑診（possible）：1＋2＋3b 

診断は、IgG4 関連疾患包括診断基準に

準じて確定診断（definite）、準確診

（probable）、疑診（possible）とした。

しかし、IgG4 関連疾患の概念が形成され

る以前に他疾患と診断され、治療が行われ

ている場合には、血清値が確認できないた

め、病理組織所見が典型的であれば診断可

能として、組織学的確定診断［definite

（histological）］の項を設けた。 

また上記の解説とアルゴリズムを診断

基準に付記し、診断の指針を示した。 
Ｄ．考察 

A.診断 

1． 画像所見上，下記の所見のいずれ

かを含む胸郭内病変を認める。 

肺門縦隔リンパ節腫大，気管支壁/気

管支血管束の肥厚，小葉間隔壁の肥

厚，結節影，浸潤影，胸膜病変 

2．血清IgG4 高値（135 mg/dl 以上）

を認める 

3． 病理所見上，呼吸器の組織におい

て以下の①～④の所見を認める。 
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本診断基準は、胸部画像に異常所見があ

り、血清 IgG4 135mg/dl 以上を示す IgG4

関連呼吸器疾患以外の症例を含めた検証

結果において、感度・特異度とも良好であ

ったが、本診断基準は、公表されたばかり

であり、今後さらなる検証の必要がある。

特に呼吸器単独病変の場合の診断には、慎

重な検討が必要と考えられた。 

 
Ｅ．結論 

 呼吸器病変は、発症時に胸郭外病変を伴

う事が多い。しかし胸郭外病変を伴わない

症例では、Castleman 病や悪性疾患との鑑

別が困難な事がある。正確な診断のために

は、本診断基準の普及と、今後生じうる問

題点等の継続的な検討が必要である。 
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