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研究代表者 岡崎和一  関西医科大学内科学第三講座  教授 
 
研究総括要旨：8 領域の分科会活動と 2 回の班会議による議論を経て、1 年目におけるそれぞれの領域

における研究の進捗状況は概ね予定通り達成されつつある。①IgG4 関連疾患：包括的疾患名の IgG4 関

連疾患に関する包括診断基準・ガイドラインは各臓器疾患の診断基準作成と改訂に従って改訂・作成す

る予定であり、全国調査は疫学中村班と合同で行う準備中である。②自己免疫性膵炎膵炎：診断基準は

改定案が策定され H30 年 7 月日本膵臓学会大会で公聴会が開催される予定である。③IgG4 関連硬化性胆

管炎：診療ガイドラインは本年度日本胆道学会学術集会での公聴会を終え、デルファイ法を用いた評価

委員会による評価が開始されている。④IgG4 関連ミクリッツ病：診断基準の検証を行い、診断基準改訂

案の作成がされた。⑤IgG4 関連腎臓病：CKD 重症度分類ヒートマップにおける GFR 区分 G3b かつ蛋白尿

区分 A1（オレンジ）の重症度について予後の観点から見直し議論を行った。⑥IgG4 呼吸器疾患：IgG4

関連循環器疾患および動脈周囲炎・後腹膜線維症：分科会と関連学会と合同ワーキングを設置し、IgG4

関連循環器病の臓器特異的暫定診断基準について、一定の合意を得た。⑦IgG4 関連神経・内分泌疾患：

IgG4 関連甲状腺疾患、IgG4 関連脳下垂体疾患、IgG4 関連肥厚性硬膜炎の診断基準案の作成を行った。
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A. 研究目的 

関連８領域における分科会により各臓器疾患別
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診断基準・治療指針を改訂・完成させ、さらに

関連学会や AMED医療開発研究班とも連携して

包括的診断基準の改訂や診療ガイドラインの作

成を行うとともに実態調査を目的としたレジス

トリ制度を構築する。特に本疾患の標準的治療

法は未だ確立されていないことから、その確立

のために、指定難病の患者認定・重症度判定の

ための診断基準、重症度分類案の改善をめざ

す。以上により、難病行政と患者 QOLの向上に

貢献できる。 

 

B. 研究方法 

関連８領域における分科会により各臓器疾患別

診断基準・治療指針を改訂・完成させ、さらに

関連学会や AMED 医療開発研究班とも連携して包

括的診断基準の改訂や診療ガイドラインの作成を

行うとともに実態調査を目的としたレジストリ制

度を構築する。特に本疾患の標準的治療法は未

だ確立されていないことから、その確立のため

に、指定難病の患者認定・重症度判定のための

診断基準、重症度分類案の改善をめざす。 

（倫理面への配慮） 

厚生労働省・文部科学省による「人を対象とす

る医学系研究に関する倫理指針」および個人情

報保護法に準拠している。 

 

C. 研究結果 

1.  8 領域の分科会活動と 2 回の班会議による

議論を経て、1年目におけるそれぞれの領域に

おける研究の進捗状況は概ね予定通り達成さ

れつつある（資料１-１）。包括的疾患名のIgG4

関連疾患に関する包括診断基準・ガイドライ

ンは各臓器疾患の診断基準作成と改訂に従っ

て改訂・作成する予定であり、全国調査は疫

学中村班と合同で行う準備中である。 

2. 自己免疫性膵炎：診断基準は改定案が策定さ

れ H30 年 7 月日本膵臓学会大会で公聴会が開

催される予定である。骨子は以下の２点であ

る。①  JPS 2011 では、自己免疫生膵炎

(AIP)限局性例と膵癌の鑑別において ERP

は必須とされているが、昨今、診断目的の

ERPが施行されることが少なくなったので、

限局性例を MRCP 所見や EUS-FNA によ

る癌の否定所見などを組み込むことにより、

ERP なしでも診断できるプロセスを策定し

た。② 膵外病変基準については、膵外胆管

の硬化性胆管炎、硬化性涙腺炎・唾液腺炎の

３つであるが、腎病変を含めても ICDC の

考え方と大きく矛盾しないと考えられ、腎

病変を加えた。 

3. IgG4 関連硬化性胆管炎：診療ガイドラインは

本年度日本胆道学会学術集会での公聴会を終

え、デルファイ法を用いた評価委員会による

評価が開始されている。本ガイドラインでは、

正確な診断法、安全なステロイド治療の実

践、再燃を考慮した経過観察などを消化器

病領域の専門的知識・技術・経験などを踏ま

えて解説した。尚、エビデンスに乏しい文献

がほとんどであり、コンセンサスに基づく

ガイドラインを作成することにし、専門家

の意見をより客観的に反映できる Delphi

法を採用した。 

4. IgG4 関連ミクリッツ病：診断基準の検証を行

い、IgG4 関連涙腺・唾液腺炎における治療介

入群146例の再燃率と経過観察群49例の増悪

率を検討した。2017 年の 1年間に、治療介入

群（平均観察期間：約 6年）の再燃率は 2.7%、

経過観察群（平均観察期間：約 3 年）の増悪

率は 10.2%であった。 

5. IgG4 関連腎臓病：CKD 重症度分類ヒートマッ

プにおける GFR 区分 G3b かつ蛋白尿区分 A1

（オレンジ）の重症度について予後の観点か

ら見直し議論を行った。また 2011 年診断基

準の問題点について議論し、改訂案を提案し

た。Inclusion criteria として、①腎生検

が施行され、IgG4 染色が施行されている、

②腎生検が施行され、血清 IgG4 が測定され

ている、③IgG4-RKD に特徴的な画像異常が

あり、血清 IgG4 が測定されている、④IgG4-

RKD に特徴的な画像異常があり、腎外組織で
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IgG4 染色が施行されている。を検討した。 

 

6. IgG4呼吸器疾患：IgG4関連呼吸器疾患におい

ては、レジストリ構築にむけての登録項目が

検討されているが、鑑別すべき疾患が多く、

特異的な所見が少ない。本研究では、日米両

国で検討されているIgG4-RD Classification 

Criteriaの中で、呼吸器領域に関連する2項

目の所見について、特異性の高い所見に該当

するか否かを検討した。膠原病関連間質性肺

炎においては、IgG4 関連疾患を疑わせる他

臓器所見がない限りは、肺単独で診断基準を

満たしていても、IgG4 関連肺疾患とは診断

できないとの結論を得て、改訂の必要性があ

ることが示唆され、次年度以降に検討するこ

ととなった。 

7. IgG4関連循環器疾患および動脈周囲炎・後腹

膜線維症：分科会と関連学会と合同ワーキン

ググループを設置し、IgG4関連循環器病の臓

器特異的暫定診断基準について、一定の合意

を得た。IgG4関連疾患は原因不明の全身性の

疾患であり、包括診断基準による確診のため

には、画像、血清、病理の点で、基準をクリ

アする必要がある。一方、瘤破裂などから生

命予後に直結する循環器領域にでは、生検は

リスクを伴うため、組織学的所見が得られに

くい。そこで、膵、腎、眼などと同様に、循

環器領域においても、IgG4関連疾患の臓器特

異的診断の策定をするための活動がなされて

きた。今後、分科会で議論されてきた診断基

準案について、循環器診療に従事する医療ス

タッフとも、診断基準のブラッシュアップを

行い、また、循環器および脈管疾患関連の学

会とも連携し、広く利用していただき、ひい

ては、適切な難病診療につなげられることを

目指した活動を行っていくこととなった。 

8. IgG4 関連神経・内分泌疾患：IgG4 関連甲状腺

疾患、IgG4 関連脳下垂体疾患、IgG4 関連肥厚

性硬膜炎の診断基準案の作成を行った。IgG4

関連疾患では膵、下垂体、甲状腺など様々な

内分泌臓器病変が合併し得るが、ステロイド

治療により耐糖能異常・糖尿病、下垂体機能

低下症、甲状腺機能低下症など内分泌機能の

温存や治療反応性を予測する指標は未だ示さ

れていない。今後、IgG4関連疾患患者に合併

した内分泌機能異常の疫学データを集積する

とともに、内分泌機能温存に関わる因子を検

討することとなった。 

 

D. 考察 

8 領域の分科会活動と 2回の班会議による議

論を経て、1年目におけるそれぞれの領域に

おける研究の進捗状況は概ね予定通り達成さ

れつつある。 

 

E. 結論 

 8 領域の分科会活動と 2回の班会議による

研究成果を報告した。 

 

F. 健康危険情報 

 該当なし 

 

G. 研究発表 

１.論文発表 

 各分担研究者、研究協力者の業績を別掲載 

２.学会発表 

 各分担研究者、研究協力者の業績を別掲載 

 

H. 知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

１．特許取得 

なし 

２．実用新案登録 

なし 

３．その他 

なし 


