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研究要旨：われわれは 2015 年に IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-related sclerosing 
cholangitis; IgG4-SC）を対象とした全国調査を行い、521 例を集積し、うち 495 例
を対象として解析を行った。本邦における IgG4-SC は、男性優位で 60 歳以上で発症
する症例が多く、診断時の症状としては黄疸が最多である一方非代償性肝硬変症状は
ほとんどなかった。血清 IgG4 値正常例が 15%に存在し、胆管造影では Type 1 が最多
であった。合併症としては、自己免疫性膵炎（autoimmune pancreatitis; AIP）が 87%
に存在し、胆道癌は 3例（0.6%）のみであった。副腎皮質ステロイド治療が 89%で施
行され生命予後は良好だが、感染症による死亡例が 5例みられた。 
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Ａ．研究目的 
IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-related 
sclerosing cholangitis; IgG4-SC）は全身
性 IgG4 関連疾患の胆道における表現型で
ある。われわれは 2012 年、自己免疫性膵炎
（autoimmune pancreatitis; AIP）を合併
していない IgG4-SC 症例を対象とした全国
調査を行い、43 例を集積したが、IgG4-SC
の大半は AIP を合併した症例であり、この
時の調査では本邦における IgG4-SC の臨床
像をあきらかにすることができなかった。
今回われわれは、あらためて IgG4-SC 全症
例を対象とした全国調査を行った。 
 
Ｂ．研究方法 
 本調査は、本研究班、および日本胆道学
会、厚生労働科学研究費補助金「難治性の
肝・胆道疾患に関する調査研究」班の協力
を得、日本胆道学会評議員、上記研究班研
究分担者・協力者の勤務する施設、計 211
施設を対象としたアンケート調査によって
行った。2012年の調査とは異なり、今回は、
各施設で診断されたすべての IgG4-SC 症例
についての症例をご提供いただくよう依頼
し、さらに前回 2012 年の調査において登録
していただいた症例についてはその後の追
跡情報の提供を合わせて依頼した。調査票
を 2015 年 6 月に送付、同年 10 月までに調
査票を回収した。これにより、今回の全国

調査では新規登録症例としてIgG4-SCは 37
施設から478例が追加され、全体でIgG4-SC 
521例の症例情報が登録された。このうち、
性別・生年月日の何れかないし両方が未記
載であった26例以外の495例を解析対象と
した。 
（倫理面への配慮） 
本研究は「人を対象とする医学系研究に
関する倫理指針」を遵守しており、帝京大
学倫理委員会の審査・承認を得ている（帝
倫 15-001 号） 
 
Ｃ．研究結果 
（１）診断時情報 
 男性 408 例（82.4%）に対して、女性は
87 例（17.6%）であった（図 1）。年齢分布
は PSC と異なり、男女ともに 60 歳代にピー
クがある一峰性であり、最年少は 23.0 歳で
小児発症例の報告はない（図 1）。診断時症
状はPSC同様黄疸が最多で155例（31.3%）、
次いで皮膚掻痒感 57 例（11.5%）であった
が、同時に調査を行った原発性硬化性胆管
炎（primary sclerosing cholangitis; PSC）
と比較すると腹痛で発症した症例が多いこ
と、無症状で診断された症例が 133 例
（26.9%）と PSC と比較して少ないこと、ま
た食道・胃静脈瘤、腹水など非代償性肝硬
変症状で発症する症例がほとんどないこと
が特徴的である（図 2）。診断時血液検査値
では、血清 ALP 値が基準値上限 2 倍以上の
症例が 54.9%、2 倍未満の症例が 45.1%と、
PSC 同様 2 倍未満の症例が半数未満であっ



た。血清IgG4については基準値（135 mg/dl）
範囲内の症例が 16.1%であった。 
（２）胆管像 
 胆管造影については PSC 同様、記載のあ
った515例中ERCP施行例は453例（88.0%）、
MRC 施行例 82 例（15.9%）であった。病変
部位については肝内のみ 51例、肝内外 113
例に対し、肝外のみの症例が 335 例を占め
最も多かった。中沢らの胆道所見分類に基
づいて胆管像を分類した結果を図 3 に示す。
AIP を除外した前回調査と異なり、今回は
AIP 合併例も含むすべての IgG4-SC 症例を
集積したため、遠位胆管に病変が存在する
Type 1 が 304 例と最も多く、全体の 64.0%
を占めていた。Type2～Typ4 4 はほぼ同数
であったが、現在の分類では「分類不能・
その他」とされた症例が 19 例存在した。肝
生検は 63 例（12.1%）、胆管生検は 222 例
（42.6％）で施行されており、診断確定の
ため積極的に胆管生検が行われていること
が推測される。 
（３）合併症 
 今回の調査では、他の IgG4 関連疾患の合
併について AIP、涙腺・唾液腺炎、後腹膜
線維症について記入を依頼したが、AIP は
合併の有無について記載のあった 498 例中
435 例（87.3%）に合併していた。同様に涙
腺・唾液腺炎、後腹膜線維症はそれぞれ 65
例（14.1%）、31 例（6.4%）で合併がみられ
た。AIP の合併率 87.3%はやや低い印象を受
けるが、その理由として前回の調査ではAIP
非合併例のみ 43 例を集積したことの影響
が推測される。 
また、肝胆膵悪性腫瘍については、8 例
で合併の報告があった。内訳は胆管細胞癌 
3 例（0.6%）、膵癌 2 例、および十二指腸乳
頭部癌、十二指腸癌、肝細胞癌それぞれ 1
例である。胆管細胞癌 3 例の診断時期をみ
ると、2 例では IgG4-SC 診断とほぼ同時期
に診断されており、1 例では診断後 4 年を
経過した時点であった。 
（４）治療 
 IgG4-SC にステロイドが著効することは
よく知られている。今回の検討でも、ステ
ロイドは回答のあった 488 例中 432 例
（88.5%）で使用されていた。初期投与量は
30～40 mg が全体の 88.0%を占めていたが、

メチルプレドニゾロン 125～500 mg による
ミニパルスを行われている症例も見受けら
れた。ミニパルスの有効性については今後
多施設における前向きの検討が必要と思わ
れる。全体として治療効果は良好であり、
治療前と比較して ALP 値が 50%以上低下し
た症例が 361 例（86.3%）、画像上胆管狭窄
が改善した症例がやはり 361 例（89.1%）で
あった。 
（５）予後 
 今回解析対象となった 495 例の平均観察
期間は 4.2±3.2 年であった。最終観察時に
ステロイドが継続されている症例は 215 例、
中止されていた症例が 119 例であり、全体
のおよそ 3 分の 2 の症例でステロイドの維
持投与が行われていた。全症例の予後は死
亡例 24 例、生存例 489 例であり、3年およ
び 5 年生存率は 97.1%、95.2%と、PSC に比
べて極めて良好であった（図 4）。肝移植に
至った症例はなかった。死因の中で原疾患
を含む肝胆道系疾患としては胆管癌 2 例、
ミクリッツ病・肝不全 1 例のみであり、明
らかな原疾患の進行による死亡はみられな
かったが、感染症（肺炎、偽膜性腸炎、敗
血症）による死亡が 5 例みられ、これらは
上記のようなステロイドの長期投与と何ら
かの関連がある可能性が示唆される。また、
経過中の胆管再狭窄が 98 例（21％）と少な
からぬ症例で生じており、1年、3年、5年
の再狭窄率はそれぞれ 1.9%、7.0%、15.6%
であったが、再狭窄を起こした症例と起こ
さなかった症例との間に生存率の有意な差
はみられなかった。 
 
Ｄ．考察 
今回の全国調査によりわれわれは 521 例
の IgG4-SC を集積し、495 例について解析
を行うことができた。各施設により診断の
ばらつきがある可能性や、症例の集積が一
部の施設に偏っている可能性はあるものの、
これほどの多数例を集積した報告は世界に
も類がなく、貴重なものと考えられる。 
今回の調査では、男性優位、60 歳代の発
症のピーク、ステロイド治療への良好な反
応性など、概ね従来の報告を確認する結果
が得られたが、興味深い点が 2 つ挙げられ
る。1 つは経過中の胆道癌合併頻度の低さ



である。4.2 年の平均観察期間において、
胆管細胞癌を合併した症例はわずか 3 例の
みであり、しかもそのうち 2 例は IgG4-SC
診断とほぼ同時期に診断された症例であっ
て、IgG4-SC の診断後に胆管癌を発症した
症例はわずか 1 例のみであった。IgG4-SC
と胆道癌との関連については未だ結論が得
られていないものの、少なくとも現段階に
おいては、IgG4-SC の経過中に胆道癌を合
併することはきわめて稀であると推定され
る。 
もう 1 点は非代償性肝硬変・肝不全へ進
展することがほとんどないという点である。
診断後の経過において、肝不全へ至った症
例はわずか 1 例であり、肝移植を必要とし
た症例は皆無であった。もちろん、この経
過をステロイドへの良好な反応性によって
説明することは可能である。しかしその一
方、診断時の症状には食道・胃静脈瘤、腹
水など非代償性肝硬変症状で発症する症例
がほとんどない。IgG4-SC は高齢者に好発
する疾患であり、長期にわたって未治療の
まま経過していた症例が多数存在する可能
性があるにもかかわらず、進行した肝硬
変・肝不全症状で発症する症例がほとんど
ないことはきわめて興味深く、IgG4-SC は
PSC とは異なり、未治療でも肝不全を極め
て起こしにくい疾患である可能性が示唆さ
れる。 
 
Ｅ．結論 
 以上より、本邦における IgG4-SC の特徴
として、以下の内容が挙げられる。 
 男性優位、60 歳以上で発症 
 診断時の症状は黄疸が最多；腹痛例が
9% 
非代償性肝硬変症状はほとんどない 

 血清 IgG4 値正常例：15% 
 胆管造影 : Type 1 が最多 
 合併症：AIP 87%、 肝胆膵悪性腫瘍 
1.6% 

 PSL 治療は 89%で施行され治療効果も
良好 

 生命予後は良好だが感染症による死亡
例がみられる 
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