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研究要旨：IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）は、涙腺・唾液腺の両側性・持続性

の腫脹が臨床的特徴だが、節外性の悪性リンパ腫（ML）も同様の特徴を有することが

多い。さらにその中には、高 IgG4 血症や病変組織への IgG4 陽性形質細胞の浸潤を認

める症例も散見される。そこで本研究では、当科で経験した高 IgG4 血症もしくは病

変組織への IgG4 陽性形質細胞の浸潤を認めた ML と IgG4-DS との臨床像を比較し、そ

の臨床病理学的相違点について検討を行った。 

 

Ａ．研究目的 
生検における IgG4-DS の診断能を検証

するため、鑑別困難な ML（高 IgG4 血症も
しくは病変組織への IgG4 陽性形質細胞の
浸潤を呈する）と IgG4-DS との臨床像を比
較し、その臨床病理学的相違点について検
討を行った。 

 
Ｂ．研究方法 

高 IgG4 血症や臨床所見により IgG4-RD
を疑い、当科にて口唇腺生検を施行した
69 例（最終診断：IgG4-RD 45 例、シェー
グレン症候群（SS）13 例、SS 疑い 5 例、
悪性リンパ腫 3例、SLE 1 例、ワルチン腫
瘍 １例）を対象とした。 
（倫理面への配慮） 
 本研究は生体材料を使用するため、主治
医が説明文書を使用して患者に説明し、患
者及び家族から書面で同意書を得る。解析
結果の論文などでの公表に際しては、患者
の個人を識別できる情報は公表しない。個
人情報保護のため、検体は符号により匿名
化し、符号を結びつける対応表および個人
情報は実験責任者が厳重に保管する。 
 
Ｃ．研究結果 
 生検組織におけるIgG4陽性細胞数が10
（/HPF）を基準とすると、IgG4-RD 群では
基準を満たす症例が非 IgG4-RD 群と比較

して有意に多かった。一方で、SSおよび
閉塞性唾液腺炎群では全ての症例におい
て基準を満たさなかった。しかし、大唾液
腺に病変を伴う節外性の ML 2 例（66.7%）
は、基準を満たした。 
 しかし、IgG4 陽性率が 40%を基準とする
と、IgG4-RD 群では基準を満たす症例が非
IgG4-RD 群と比較して有意に多かった。一
方で、非 IgG4-RD 群では全ての症例におい
て基準を満たさなかった。 
 生検組織における IgG4 陽性率および
陽性細胞数をあわせて、確定診断と比較を
行うと、IgG4-RD 群の症例のみが、組織に
おけるIgG4陽性率が40%以上かつIgG4陽
性細胞数が 10（/HPF）以上の基準を満た
した。血清 IgG4 値は ML 2 例（66.7%）で
基準値である 135mg/dl を超えていた。 
 
Ｄ．考察 

以上より、血清 IgG4 値または組織の
IgG4 陽性細胞数のみで診断すると、ML 2
例（66.7%）は IgG4-RD と鑑別が困難であ
った。このことからも、IgG4 陽性率およ
び陽性細胞数の 2つの基準を用いること
で非 IgG4-RD 症例を除外できる可能性が
示された。 

 
Ｅ．結論 
 IgG4-RD と ML の鑑別には組織生検が必
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須であり、生検困難な場合は、慎重に臨床
所見を検討し、安易なステロイドによる治
療効果の判定は避けるべきである。 
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