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研究要旨：呼吸器分科会において、IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準案を作成し、日
本呼吸器学会のシンポジウムにて意見交換を行い、最終的な IgG4 関連呼吸器疾患診
断基準を日本呼吸器学会雑誌に公表した。また呼吸器領域におけるを検討し、本疾患
の特徴および他疾患との鑑別点を検討した。 
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Ａ．研究目的 

「IgG4 関連疾患の診断基準並びに治療
指針の確立を目指した研究」班呼吸器分科
会において IgG4 関連呼吸器疾患診断基準
案を提唱し、日本呼吸器学会を通じて公表
することを目的とする。 

またその検証において、鑑別が重要と考
えられる疾患を選別し、IgG4 関連呼吸器
疾患との鑑別点を研究する。 

 
Ｂ．研究方法 

１）診断基準の作成：厚生労働省難治性
疾患克服研究事業 旧梅原班・岡崎班、お
よび千葉班に所属する施設、および研究協
力施設において IgG4-関連疾患の呼吸器
病変症例の後方視調査を行い、解析する。 

２）解析を元に、診断に必要な項目を選
別し、診断基準素案を作成。案に対しての
呼吸器学会会員からの意見を募ったあと、
修正し、呼吸器学会誌の査読を経て、学会
誌に公表する。 

３）診断基準において鑑別が必要とされ
る呼吸器疾患と IgG4 関連呼吸器疾患との

鑑別点を研究する 
（倫理面への配慮） 

後方視調査については、すべて富山大学
倫理審査委員会における承認を得て行わ
れた。 
 
Ｃ．研究結果 

１）IgG4 関連呼吸器疾患診断基準の作成 

A. 診断項目 

１．画像所見上，下記の所見のいずれかを

含む胸郭内病変を認める。 

肺門縦隔リンパ節腫大，気管支壁/気管支

血管束の肥厚，小葉間隔壁の肥厚，結節影，

浸潤影，胸膜病変 

2．血清IgG4 高値（135 mg/dl 以上）を

認める 

3． 病理所見上，呼吸器の組織において

以下の①～④の所見を認める。 

a：3 項目以上，b：2 項目 

① 気管支血管束周囲，小葉間隔壁，胸膜

などの広義間質への著明なリンパ球，形質

細胞の浸潤 

② IgG4/IgG 陽性細胞比＞40％，かつ

IgG4 陽性細胞＞10 cells/HPF 

③閉塞性静脈炎，もしくは閉塞性動脈炎 

④浸潤細胞周囲の特徴的な線維化* 

4． 胸郭外臓器にて，IgG4 関連疾患の診

断基準を満たす病変# がある 

〈参考所見〉低補体血症 
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B.診断 

1．確定診断：1＋2＋3a，1＋2＋3b＋4 

組織学的確定診断：1＋3①～④すべて 

2．準確診：1＋2＋4,1＋2＋3b＋参考所見 

3．疑診：1＋2＋3b 
なお、本診断基準の感度・特異度は、各々
90.2％、100％であった。 
２）鑑別疾患との鑑別点 
IgG4 関連呼吸器疾患および、血清 IgG4
＞135mg/dl 以上でかつ胸部異常陰影を有
する非 IgG4 関連呼吸器疾患（ANCA 関連
血管炎、好酸球性肺炎/気管支炎、リンパ
増殖性疾患/リンパ腫、間質性肺炎、サル
コイドーシス、膠原病関連肺疾患、肺炎、
肺悪性疾患）との比較検討を行った。 
その結果、血清 IgG4 は IgG4 関連呼吸器
疾患において高値であり [cut off 値
614mg/dl、感度 0.860 特異度 0.662（AUC 
0.802 95％CI 0.719 - 0.885）]、CRP は低
値であった。[cut off 値 1.00、感度 0.587 
特異度 0.879（AUC 0.760 95％CI 0.666 - 
0.854）] 
また低補体血症は IgG4 関連呼吸器疾患
44% 、非 IgG4 関連呼吸器疾患 5%に認
められた。 
 
Ｄ．考察 

IgG4 関連呼吸器疾患診断基準の感度・
特異度は、各々90.2％、100％であり、本
診断基準は良好な結果であった。しかし、
他臓器に病変を認めない呼吸器疾患単独
症例は、確定診断が難しいため、専門家に
よる臨床・病理・画像の総合的な検討
（Multidisciplinary Discussion）により、診
断する必要があると考えられた。 
また低補体血症は、鑑別すべき疾患におい
てほぼ認められないことから、有用な参考
所見と考えられた。 
 
Ｅ．結論 
 IgG4 関連呼吸器疾患診断基準は呼吸器
病編の診断に有用であり、その普及が望ま
れる。 また IgG4 関連呼吸器疾患を類似
する疾患と鑑別するには、血清 IgG4＞600 
mg/dl、血清 CRP＜1.0 mg/dl、低補体血症
の存在が、有用な所見と考えられた。 
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