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IgG4 関連腎臓病に類似した尿細管間質性腎炎を伴う多中心性キャッスルマン病 3 例の検

討 
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研究要旨：多中心性キャッスルマン病（MCD）はまれな良性リンパ増殖性疾患である

が、高 IgG4 血症と、リンパ節などの組織中に IgG4 陽性形質細胞（IgG4+PC）浸潤を

認める例があり、組織学的所見のみでは IgG4 関連疾患（IgG4-RD）との鑑別が困難な

例がある。MCD の腎組織所見はアミロイドーシスが最多で、尿細管間質性腎炎（TIN）

も 6.3%程度に報告されているが、腎組織への IgG4+PC 浸潤はこれまでに検討されてい

ない。我々は、TIN を伴う、リンパ節生検で診断された MCD 3 例について検討した。3

例とも高 IgG4 血症、腎機能障害、検尿異常を呈し、腎生検で多数の IgG4+PC（>50/HPF）

を伴う TIN を認めた。3例とも線維化に乏しく、間質に境界明瞭な炎症細胞浸潤を認

め、2例は被膜を超え、1例は髄質に浸潤を認めた。好酸球は認めなかった。1例はメ

サンギウム増殖を認めたが、2 例は糸球体に大きな異常を認めなかった。線維化を除

くと IgG4 関連腎臓病（IgG4-RKD）の基準を満たした。3例ともステロイドに抵抗性で、

2例はトシリズマブ、そのうち 1例はさらにシクロホスファミドやリツキシマブを併

用し、炎症反応や腎機能の改善を認めた。IgG4-RKD は多数の IgG4+PC 浸潤を伴う TIN

が典型的であるが、MCD は IgG4-RKD に類似した腎病変を呈しうる。IgG4-RD に類似し

た組織所見を有しても、炎症反応上昇やステロイド抵抗性の場合、組織学的所見と臨

床所見を合わせて MCD を鑑別する必要性が示唆された。 

 

Ａ．研究目的 

多中心性キャッスルマン病（MCD）の腎

病変と IgG4 関連腎臓病（IgG4-RKD）との

類似性とその鑑別に関して、当院での症例

データを用いて検討する。 

 

Ｂ．研究方法 

当院で診断された MCD 3 例の臨床データ、

腎生検で得られた組織の光顕(HE、PAS、PAM、

マッソントリクローム染色)、免疫染色

（IgG4、CD138 染色）所見を後方視的に解

析した。 

（倫理面への配慮） 

今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の

策定した「人を対象とする医学系研究に関

する倫理指針」を厳格に遵守し、以下のご

とく倫理的配慮を行った。 

1） 患者の個人情報・機密の保護と管理 

研究の実施においては患者氏名を研究症

例番号により匿名化し、患者個人情報の機

密保護について十分な配慮を行った 

2） インフォームド・コンセントの手順 

本研究は通常の保険診療において得られ

るカルテ情報による既存資料を用いた後

方視的調査であるため、必ずしも文書によ

る同意が必要ではない。そのため研究概要
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をウェブサイト上で公開し、不参加の申し

出を受け付け参加・不参加の自由をはかっ

た。 

Ｃ．研究結果 

症例は男性 1例、女性 2例で、平均年齢は

61.0 歳（53-66 歳）であった。3例とも頚

部リンパ節生検で形質細胞型キャッスル

マン病と診断された。PET-CT 検査で FDG

の集積を有する多発リンパ節腫脹を認め、

MCD と診断された。３例とも血清 CRP と

IL-6 の上昇を認め｛各平均 9.8 mg/dl

（5.4-16.9 mg/dl）、47.3 pg/ml（13-113 

pg/ml）｝、高 IgG4 血症を随伴した｛平均

IgG4 615 mg/dl（235-987 mg/dl）、平均

IgG4/IgG 11.6%（4.9-22.4%）｝。低補体血

症は認めなかった。腎機能障害｛平均血清

Cr 1.33 mg/dl（0.99-1.96 mg/dl）、平均

eGFR 38.3 ml/min1.73m2（28-44 

ml/min/1.73 m2）｝と尿検査異常｛平均尿

蛋白 2.3 g/gCr（0.76-5.1 g/gCr）、血尿

あり、平均尿中β2MG 41143 ng/ml

（18358-69077 ng/ml）、平均尿中 NAG 35.1 

IU/l（16.3-52.4 IU/l）｝を認めた。腎生

検では 3例とも線維化に乏しく、間質に境

界明瞭な炎症細胞浸潤を認めた。2例は被

膜を超え、1例は髄質に浸潤を認めた。

IgG4+PC 浸潤は平均 88.3/HPF（50-161 

/HPF）で、平均 IgG4/CD138 は 39.8%

（32.0-55.2%）だった。好酸球は認めなか

った。1例はメサンギウム増殖を認めたが、

2例は糸球体に大きな異常を認めなかっ

た。蛍光抗体法では免疫グロブリンや補体

の沈着は認めなかった。治療は３例ともス

テロイドに抵抗性で、トシリズマブを併用

した。１例はさらにシクロホスファミドや

リツキシマブを併用し、炎症反応や腎機能

の改善を認めた。 

 

Ｄ．考察 

MCDの腎病変はIgG4+PC浸潤を伴うplasma 

cell-rich な TIN を呈しうることを示し

た。高 IgG4 血症を随伴し、組織学的には

線維化以外は IgG4-RKD の診断基準を満た

した。IgG4+PC 浸潤を伴う plasma 

cell-rich な TIN は ANCA 関連血管炎など

でも報告され、IgG4-RKD に特異的な所見

ではないが、被膜を超えた炎症細胞浸潤と

いう IgG4-RKD の特徴的所見を併せ持った

腎組織の報告は乏しい。組織学的には線維

化が MCD における plasma cell-rich TIN

と IgG4-RKD との鑑別に有用であった。 

これまで MCD では高 IgG4 血症を随伴し、

リンパ節、肺、皮膚に IgG4+PC 浸潤を認め

る例が報告され、組織学的所見のみでは

IgG4-RD との鑑別が困難であるとされて

いる。今回の検討で、MCD は腎臓でも

IgG4-RD に非常に類似した組織所見を呈

することが明らかとなった。 

一方、炎症反応の上昇や、ステロイド抵抗

性の経過といった臨床所見は IgG4-RD よ

りも MCD を強く支持した。IgG4-RD と MCD

の鑑別には組織学的所見と臨床所見とを

合わせて検討する必要があると考えられ

た。 

 

Ｅ．結論 

 MCD の腎病変は IgG4-RKD に類似した組

織所見を呈しうる。炎症反応上昇やステロ

イド抵抗性といった臨床所見と組織学的

所見を合わせて MCD を鑑別する必要があ

る。 
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