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IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（平成 29年度） 

 

IgG4 関連疾患の循環器病変の診断はどのようにあるべきか 

 

研究分担者 氏名 石坂信和 所属先 大阪医科大学 役職 教授 

 

研究要旨：IgG4 関連疾患は原因不明の全身性の疾患である。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。 

 

A. 研究目的 

IgG4 関連疾患は、心血管系には動脈の瘤・拡

張、心膜炎などの表現型で現れてくることが

知られている。IgG4 関連の循環器病に対する

臓器特異的診断基準の策定を目指した活動を

行った。 

 

B. 研究方法 

研究班の分科会において、IgG4 関連循環器病

の診断基準案を策定し、また、日本循環器学

会との合同ワーキンググループ(以下 WG)とと

もに、診断基準および重症度についての議論

を行い、診断基準をブラッシュアップすると

同時に、関連学会の合意に向けたミーティン

グを行った。 

 

研究結果 

合同 WG は、班会議メンバ 7名と日本循環器学

会推薦の 9名で構成されている。第一回合同

WG は平成 29年 10 月 20 日に 12名の参加で行

われ、班会議での議論と、提出された問題点

が提示され、日本循環器病学会推薦のメンバ

からも、多くの質疑がなされた。 

その後、出席できなかったメンバも含めて、

診断基準について、その対象とする領域、お

よび、診断基準案の妥当性についてアンケー

ト調査を行った。 

対象とする領域は、「(大)動脈+後腹膜線維症」 

で、また、診断基準案については、班会議か

ら提出されたものが妥当である、という意見

が多数を占めた。現時点では、すべての委員

からの合意が得られていないため、調整を行

っている。 

また、第 2回合同 WG ミーティングは、平成

29 年 11 月 18 日に 4名の合同 WG メンバが藤

永先生の画像提示を中心に行い、画像所見の

みから、他の血管炎や動脈硬化性疾患を完全

に除外することは困難であることが提示され

た。 

 

C. 考察 

IgG4 関連疾患研究班の分科会で議論された、

動脈病変の診断基準の暫定案について、日本

樹幹機学会推薦メンバとの合同 WGで、当該領

域の専門医とともに、詳細を詰めた。その結

果、対象とする疾患の局在や、基準の内容に
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ついて、妥当であるという意見が多かった。

一方、助成に密接にかかわる、「重症度」に関

しては、あまり厳密な表現にすると誤解を生

じる可能性があることなどが指摘されており、

さらなる意見の集約が必要である。 

 世界的にみても、循環器領域を対象にした、

明瞭な臓器特異的診断基準は存在しない。組

織学的検討が行われることなく、画像所見の

みから、IgG4 関連の動脈病変と診断され報告

されているケースも少なくなく、またその少

なからぬケースにおいて、ステロイド治療が

導入されている。今後、適切な基準のもとで

診断されたケースの臨床経過や治療反応性な

どの解析を通じて、生命予後にかかわる IgG4

関連動脈病変の適切な治療のあり方を探ると

ともに、将来的な診断基準のバージョンアッ

プを視野に入れた活動を行っていくことが望

まれる。 

 

D. 結論 

厚労省の研究班員と日本循環器学会推薦のメ

ンバからなる合同 WG で、IgG4 関連動脈病変

の診断基準についてディスカッションを行っ

た。一定の合意が得られたのち、日本循環器

学会の学術委員会を通じて、オールジャパン

で策定された基準案の公表に向けた活動を行

う。 
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