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研究要旨： IgG4 関連疾患（IgG4-RD）におけるステロイド（GC）治療実態を明らかにするため、多

施設共同で IgG4-RD 確定診断 166 例を集積し、臓器別の GC 使用状況と、GC 不使用例の特徴を解析

した。臓器別の GC 投与量は 0.55 mg/kg/day 前後で大きな差はなかったが、涙腺・顎下腺に対してや

や少ない傾向を示した。14 例（8.4%）がコスメティックの問題のみであるなどの理由で、GC 投与を受

けていなかった。GC 不使用例の罹患臓器は涙腺・顎下腺病変が多く、6 例が単一臓器病変を有し、平

均発症年齢は 65 歳と全体の 61 歳より高かった。24 か月後でも全例が GC 未使用であった。結果、原

則的に臓器の違いによる治療プロトコルの差はないが、高齢、単一臓器病変、ミクリッツ症状、コスメ

ティックな症状を示す症例では、初期 GC 量の減量や GC の不使用が選択されていた。 
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A. 研究目的 

 IgG4 関連疾患（IgG4-RD）は、ステロイド（GC）

が有効であるが再燃が多く、GC 副作用も問題と

なる。研究分担者らは、これまで GC 反応性や再

燃に寄与する因子を、多施設共同による症例調査

により検討してきた。本年度は、（1）各標的臓器

別の GC 使用状況と、（2）GC 不使用例に焦点を

当て、治療実態をサブ解析した。 

 

B. 研究方法 

 12 の協力施設で IgG4-RD 確定診断 166例を集

積し、後方視的に解析した。治療反応性は、GC

開始後 1 カ月間の臨床症状、血清 IgG4 値、画像

所見の変化から判定し、再燃は、寛解後に臨床症

状、血清 IgG4 値、画像所見が増悪し GC を 20%

以上増量した場合と定義した。12, 24 か月後に転

帰を再調査した。 

（倫理面への配慮） 

 観察研究について、各施設の倫理委員会の承認

を得た。 

 

C. 研究結果 

 まず 166 例全体の臨床プロファイルを示す。平

均発症年齢 61 歳、男性 64%、女性 36%。罹患臓

器は、顎下腺（86%）、膵（77%）、涙腺（72%）、

リンパ節（63%）、腎（44%）の順に多く、1 患者
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あたり平均 3.3 の臓器に病変を有し、21%の症例

が単一臓器病変を有していた。152 例（92%）が

GC で治療され、投与量はプレドニゾロン（PSL）

換算で平均 0.55 mg/kg/day、GC 反応率は 81%、

再燃率は 30%であった。初回調査からの 24 か月

間における死亡は 2 例（1.2%）と少なかった。 

 

（1）各標的臓器別の GC 使用状況 

 臓器別の GC 投与量（図 1）を調べたところ、

0.55 mg/kg/day 前後で大きな差はなかったもの

の、涙腺と顎下腺を標的とする場合に 0.51 

mg/kg/day とやや少ない傾向を、胆管と眼窩腫瘤

を標的とする場合に 0.61～0.62 mg/kg/day とや

や多い傾向を示した。各標的臓器別の再燃率（図

2）を調べたところ、同様に大きな差はなかった

ものの、リンパ節と眼窩で再燃率が高い傾向にあ

り、肺、大動脈、前立腺の再燃例は認めなかった。 

 

図 1. 各標的臓器別の GC 投与量 

 

 

（2）GC 不使用例の特徴 

 166 例中 14 例（8.4%）は GC 投与を受けてい

なかった。平均発症年齢 65 歳、男性 43%、女性

57%であった。未使用の理由は、1 例で腫瘤性病

変を手術で摘除できたため、13 例でコスメティッ

クな問題のみであったためであった。主な罹患臓

器は、顎下腺（延べ数）9 例、涙腺 4 例、膵 4 例、

リンパ節 4 例であった。6 例（43%）が単一臓器

病変を有していた。24 か月後の調査では、全例が

生存し、GC 未使用にとどまっていた。 

 

図 2. 各標的臓器別の再燃率 

 

 

D. 考察 

（1）IgG4-RD の標的臓器が異なっても、特に投

与 GC 量には大きな差がないことがわかった。涙

腺・唾液腺炎（ミクリッツ病）を標的とする場合

に、やや少ない量が投与されていたのは、涙腺・

唾液腺病変はコスメティックな問題と捉えられ

て減量された可能性が考えられた。再燃率につい

ては、リンパ節病変と眼窩腫瘤で高かったが、臓

器別のサンプルサイズが小さいため、有意な傾向

は認めなかった。 

（2）GC 不使用例は、全症例の平均と比較すると、

単一臓器病変を有する例が多く、また、発症がや

や高年齢で女性が多い傾向にあったが、GC 副作

用を懸念され減量された可能性も考えられた。そ

れらの症例は治療せずとも増悪しなかった。 

 

E. 結論 

 原則的には、標的臓器の違いによっても、治療

プロトコルに差はないことがわかった。その中で、
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高齢者、単一臓器病変、ミクリッツ症状、コスメ

ティックな症状を示す症例の一部では、初期 GC

量を減じたり、GC 投与なしで経過観察を選択し

たりという対応がとられていたが、アウトカムの

悪化を認めなかった。 
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