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研究要旨：IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)において、ステロイド治療に対する初期反応は良好

であるが、長期臨床経過では比較的高率に慢性の腎機能障害を呈することが報告されてい

る。また、不可逆的な腎障害の存在を示す腎萎縮もやはり比較的高率に局所的もしくはび

まん性に認められる。今回の検討では、本疾患のステロイド治療後長期経過における腎萎

縮の出現頻度、またその関連因子について検討するために、多施設より IgG4-RKD 症例 23

例の臨床データを集積し、治療開始前の臨床所見や、ステロイド治療後の臨床経過を後方

視的に解析した。症例は高齢男性優位で、全例に他臓器病変、血清 IgG4 値上昇などを認め、

典型的 IgG4-RKD 症例であった。初期のステロイド治療反応性は良好であったが、治療開始

24 ヶ月後に 47.8%の症例に腎萎縮の出現を認めた。24 ヶ月時点での腎萎縮出現群は非出現

群と比較し、治療開始前の eGFR が有意に低く(P=0.036)、血清 IgE 値が優位に高かった

(P=0.008)。ロジスティック回帰分析において、年齢、性別、治療前血清 IgG4 値で調整し

た腎萎縮出現に対するオッズ比は eGFR が 0.520(per 10 mL/min/1.73m2、 95%CI 

0.273-0.993)、血清 IgE 値が 1.090(per 10 IU/mL、95%CI 1.013-1.174)で有意な関連を認

めた。ROC 曲線による解析から、治療前 eGFR 71.0 mL/min/1.73m2 (感度 63.6%、特異度

100.0%)、血清 IgE 値 436.5 IU/mL (感度 90.9%、特異度 75.0%)が腎萎縮出現の予測に有用

なカットオフ値として抽出された。以上より、治療前の腎機能障害、血清 IgE 値上昇が腎

萎縮出現の予測に有用であることが示唆された。 

 

Ａ．研究目的 
IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)における、ス
テロイド治療経過中の局所的もしくはび
まん性の腎萎縮出現に関連する因子につ
いて検討する。 
 
Ｂ．研究方法 
金沢大学、札幌医科大学、高知大学、神戸
大学、虎の門病院、富山大学、福岡大学よ
り、ステロイド治療後の画像検査所見を含
めた長期経過データの揃った 23 例の
IgG4-RKD 症例を集積し、治療後の腎機能、
腎画像所見の経過を含めた臨床経過を後
方視的に解析した。 
（倫理面への配慮） 
個人情報保護の観点から、患者情報・臨床
情報は匿名化し、厳重に管理した。 
 

Ｃ．研究結果 
症例は男性 17 例、女性 6例で平均年齢
62.0 歳(34-77 歳)であった。診断時平均
eGFR(CKD-EPI equations により算出)は
81.7 mL/min/1.73m2(20.8-121.8)で、全例
が造影 CTにて多発造影不良域を認めてい
た。全例に平均 35.7mg/日(20-50)のプレ
ドニゾロン投与が行われ、造影不良域の消
失もしくは縮小を認め、初期の治療反応は
良好であった。11 例(A 群)は治療開始 24
ヶ月後に一部もしくはびまん性の腎萎縮
を認めており、12 例(B 群)は腎萎縮のない
完全な回復を認めた。A群は B群に比べ有
意に治療前の eGFR が低く(68.9 vs 93.5, 
P=0.036)、血清 IgE 値が高かった(587 vs 
284, P=0.008)。ロジスティック回帰分析
において、年齢、性別、治療前血清 IgG4
値で調整した腎萎縮出現に対するオッズ
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比は eGFRが 0.520(per 10 mL/min/1.73m2, 
95%CI 0.273-0.993, P=0.048)、血清 IgE
値が 1.090(per 10 IU/mL, 95%CI 
1.013-1.174, P=0.022)で有意な関連を認
めた。ROC 曲線による解析では、治療前の
eGFR(AUC 0.758±0.111, 95% CI 
0.539–0.976, P=0.036)、血清 IgE 値
(0.826±0.091, 95% CI 0.647–1.000, 
P=0.008)ともに治療後腎萎縮の予測に有
用であり、治療前eGFR 71.0 mL/min/1.73m2 
(感度 63.6%、特異度 100.0%)、血清 IgE
値436.5 IU/mL (感度90.9%、特異度75.0%)
が予測に有用なカットオフ値として抽出
された。 
 
Ｄ．考察 
IgG4-RKDを含むIgG4関連疾患全般におい
て、ステロイド治療に対する初期反応は良
好であることが知られている。しかしなが
ら、近年の長期臨床経過の検討により、
腎・膵・唾液腺病変などで稀ならず慢性の
臓器機能障害を呈することが報告されて
いる。 
本検討では、IgG4-RKD において不可逆的
な慢性腎障害の存在を示す腎萎縮の出現
について検討し、50%近くの症例で治療開
始 24 ヶ月後に腎萎縮を呈することを明ら
かにした。さらに、腎萎縮出現の関連因子
についても解析し、治療開始前の血清
IgG4 値や罹患臓器数、治療時のステロイ
ド初期投与量などではなく、治療前の腎機
能、また血清 IgE 値にのみ有意な関連を認
めることを示した。ROC 曲線を用いた解析
では、eGFR 71.0 mL/min/1.73m2 (感度
63.6%、特異度 100.0%)、血清 IgE 値 436.5 
IU/mL が予測に最も適したカットオフ値
として抽出された。 
治療後の腎機能障害残存を防ぐための早
期治療介入の可能性についてはこれまで
にも報告があるが、早期治療介入は腎萎縮
出現予防にも有用である可能性が確認さ
れた。また、血清 IgE 値上昇には IL-4 や
IL-13などのTh2サイトカインの関与が知
られており、特に IL-13 は線維化への関与
が指摘されている。そのため、血清 IgE
上昇はIL-13などのprofibroticなサイト
カインの亢進を反映し、線維化・萎縮進行

のリスクを推測するのに有用であるのか
もしれない。 
 
Ｅ．結論 
 IgG4-RKD のステロイド治療経過中の腎
萎縮出現は治療開始前の腎機能障害、高
IgE 血症と関連していることが示唆され
た。 
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