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研究要旨：IgG4 関連疾患症例登録システム SMART レジストリー2016 より、IgG4 関連

涙腺・唾液腺炎の臨床像を明らかにした。性差はほぼ同等で、平均年齢は 65.6 歳、

他臓器病変は約 6割の症例で認められた。合併する三大病変は膵、後腹膜腔、腎病変

であった。寛解導入のためのステロイド治療反応性は非常に良好であるが、ステロイ

ド休薬率は低く、多くの症例で維持療法が継続されていた。本疾患では再燃率が高く、

再燃を繰り返す場合、免疫抑制剤が併用される症例もあった。 

 

Ａ．研究目的 
IgG4 関連疾患の疾患概念が確立し、約

10 年が経過しようとしている。疾患の認
知度が上がり、更に指定難病に認定され、
通常診療の中で遭遇する機会が増えてき
ている。しかし単施設ではそれほど症例が
多くなく、まとまった臨床像がなかなか見
えないのが現状である。そこで札幌医科大
学で構築した IgG4 関連疾患症例登録シス
テム（SMART レジストリー）を用いて、そ
の臨床像を明らかにすることを目的とし
た。 

 
Ｂ．研究方法 
 現在、SMART レジストリーに登録されて
いる IgG4 関連涙腺・唾液腺炎 192 名の臨
床像、治療内容を解析する。 
 
（倫理面への配慮） 

本研究は、ヘルシンキ宣言（2013 年フ
ォルタレザ改訂）及び「人を対象とする医
学系研究に関する倫理指針」（平成 26 年
12月 22日）を遵守し、適切に実施された。
また本研究は既に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いる。 
 
Ｃ．研究結果 

192 名の内訳は、男性 102 名、女性 90
名、性差はほぼ同等であった。現在の平均
年齢は 65.6 歳であり、60 歳以上が全体の

約 3/4 を占めた。発症時年齢分布は 50 歳
代から 70歳代に多かったが、若年発症例
も認められた。涙腺・唾液腺炎からみた場
合の他臓器病変合併率は約 6割であった。
全身の様々な臓器に病変を認めたが、膵、
後腹膜、腎が特に多かった。寛解導入療法
として、グルココルチコイド（GC）が使用
され、その治療反応性は非常に良好であっ
た。しかしGC休薬寛解率は4.7%しかなく、
更に再燃率も高かった。8%の症例で経口免
疫抑制剤、生物学的製剤（リツキシマブや
アバタセプト）が使用されていた。 
 
Ｄ．考察 

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎を有する IgG4
関連疾患は 60 歳以上の高齢者に発症する
ことが多く、涙腺・唾液腺炎以外の IgG4
関連疾患に比べ、女性例が多く、性比はほ
ぼ同等であることが明らかになった。また、
合併する腺外病変は約 6割にみられ、膵臓、
後腹膜、腎が三大病変であった。ただし、
ここ１，2年の登録例では腺外病変合併率
が上昇しており、画像診断を含む検索の精
度が向上していることが推測された。 
 IgG4 関連涙腺・唾液腺炎は、身体所見
や容貌変化から診断の契機となることが
多く、また高 IgG4 血症を示すことから、
包括診断基準、ないしは IgG4 関連ミクリ
ッツ病の診断基準を使用すれば、典型例の
診断は困難ではないと考えられる。ただし、
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若年発症例の存在も少なからず認識すべ
きであると考えられた。また、従来、報告
されていた以上に涙腺・唾液腺以外の病変
の存在を念頭に置いて全身を精査する必
要があることが示唆された。 
 今後は GC 主体の現在の治療法を検証し
治療方針のエビデンスレベルを上げてい
く必要があると思われた。また、再燃例で
使用されている免疫抑制薬などの治療効
果に関する情報は、GCに依存しない治療
法の可能性を示唆するかもしれない。また、
休薬できる症例と維持療法が必要な群と
の差異が個々の疾患特性なのか（予測因
子）、使用した薬剤や介入時期などの治療
に左右されるのかを、さらに症例数を増や
して検討を予定したい。 
 
Ｅ．結論 
 IgG4 関連疾患症例登録システム（SMART
レジストリー2016）より、IgG4 関連涙腺・
唾液腺炎の性差はほぼ同等、平均年齢は
65.6 歳、膵、後腹膜、腎を三大病変とし
て他臓器病変は約 6割の症例で認められ
た。寛解導入のためのステロイド治療反応
性は非常に良好であるが、ステロイド休薬
率は低く、多くの症例で維持療法が継続さ
れていた。今後も同解析を継続するととも
に、治療面を含めた臨床的疑問の解決に取
り組んでいく必要がある。 
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