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 研究要旨：ミクリッツ病の診断基準は 2008年に公表されているが、ミクリッツ病分科会で議論し改

訂作業を進行中である。ミクリッツ病を含む IgG4関連疾患症例に対する多施設共同前方視的治療研究

を行った。IgG4関連疾患の診断が確実であれば、中等量ステロイドは初期には全例に奏功する事が確

認できた。鑑別診断を除外する目的でも、初期のステロイド反応性は重要である。 
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A. 研究目的 

 IgG4関連ミクリッツ病の診断基準・重症度

分類・治療指針の確立と評価を行う。 

 

B. 研究方法 

 ミクリッツ病の診断基準については、日本

シェーグレン症候群学会より 2008 年に公表

したものがある（J Rheumatol 2010;37:1380）。

この基準は、組織中 IgG4陽性細胞比率が IgG4

包括診断基準（Mod Rheumatol 2012;22:21）
と齟齬がある、本来生検のしやすい部位の涙

腺・唾液腺病変について、病理生検なしでも

診断できてしまうなどの問題点があった。こ

の点について、ミクリッツ病分化会内で議論

を行なった。 

 治療法については、これまで前方視的研究

のデータがなかったため、多施設共同前方視

治療研究を行い、ミクリッツ病を含む IgG4 関

連疾患のステロイド治療の奏功率、有害事象

などにつき検討した。 

 

（倫理面への配慮） 

 前方視治療研究について、インフォームド・コ
ンセントはプロトコール添付の説明文書および
同意書を用いて口頭で十分に説明した上で、文書
での同意を取得した。個人情報保護のため匿名化
し、診療番号登録管理者が情報を管理した。 

 

C. 研究結果 

 ミクリッツ病の診断基準の生検部位につい

ては「腫大した涙腺・唾液腺」と明記する、

診断基準に画像検査（超音波、18FDG-PET/CT

など）を組み込むかどうかなど、涙腺・唾液

腺病変の分化会長である髙橋裕樹先生（札幌

医科大学）を中心に改訂案が提案され、議論

中である。 

 治療研究では、５年間で 57例の登録予定で

開始したが、４年間で 61例の登録があり終了

となった。臨床病理中央診断の結果、確診群

は 44例であり、準確診 1例、疑診 13 例、否

定３例であった。３例の脱落例を認めた。確

診群 44 例では、完全寛解 29例（65.9%）、全

奏功率 93.2%であった。特筆すべきは脱落以

外の全例100%でステロイドが奏功した事であ

る。prednisolone 維持投与量の中央値は

7mg/day（平均 6.8mg）であった。維持投与量

中にも係わらず 6例（14.6%）において再増悪
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を認めステロイド再増量あるいはその他の薬

剤の追加投与を要した。主な有害事象は耐糖

能異常であり 41%に認め、９例ではインスリ

ン投与を要したが、ステロイド漸減に伴い改

善し長期投与を要したのは４例のみであった。

本試験の結果を論文化した（Mod Rheumatol 

2017;27:849）。 

  

D. 考察 

 治療としては、ミクリッツ病（涙腺・唾液

腺）のみでは絶対的な治療適応ではないが、

乾燥症状、味覚・嗅覚異常、美容上および機

能の問題などを説明した上で、患者希望によ

り治療の是非が決定される傾向にある。他の

重要臓器病変があれば、ステロイド治療の適

応となる。 

 中等量ステロイド治療は、IgG4 関連疾患の

診断が確実であれば、初期には確実に有効で

ある。鑑別診断を除外する目的でも、初期の

ステロイド反応性は重要である。 

 

E. 結論 

 日本から前向き研究の成果を報告し、IgG4

関連疾患に対するステロイド治療のエビデン

スをようやく発信できた。日本と欧米ではス

テロイドの使い方や二次治療（rituximab）に

対する考え方が異なっている。今後公表され

る国際的な IgG4 関連疾患分類基準により、国

際的な共同研究が進むことが期待される。 
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