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 IgG4 関連呼吸器疾患は、他の臓器に比べて、鑑別が必要な疾患が多い。特に画像所見では、肺門・縦隔リ

ンパ節腫大や気管支壁の肥厚、浸潤影など、特徴的な所見に乏しいことが知られている。今回我々は、呼吸

器病変のある IgG4 関連疾患包括診断基準 2011（CDC）の確診例を調査し、IgG4 関連呼吸器疾患診断基準

に照合した。その結果、IgG4 関連呼吸器疾患診断基準では 25％が確診に、75％は準確診に該当した。呼吸

器病変への生検アプローチは 41％に行われており、得られた病理所見は確定診断に寄与していた。したがっ

て、準確診に該当する症例において、悪性疾患を除外し診断を確定するためには、呼吸器科医へのコンサル

トが重要と考えられた。 
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A. 研究目的 

IgG4 関連疾患の呼吸器病変につき、2015 年に厚

生労働科学研究委託費（難治性疾患等実用化研究事

業）「IgG4 関連疾患の病因病態解明と新規治療法確

立に関する研究」班（三森班）にて、IgG4 関連疾患

包括診断基準 2011（CDC）による後方視調査を行

った。今回は、2015 年に新たに策定された IgG4 関

連呼吸器疾患診断基準の問題点を探る目的で、同診

断基準も併用し、協力施設増やして呼吸器疾患を解

析した。 

B. 研究方法 

厚生労働省難治性疾患等政策研究事業 「IgG4 関

連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指した

研究」班（岡崎班）に関連する施設において、呼吸

器病変の診断・治療経験がある主要施設から得た呼

吸器疾患症 122 例のデータを収集し、包括診断基準

あるいは自己免疫性診断基準の definite を満たす

116 例を解析した。 

本研究は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）患者プロフィール 

IgG4 関連疾患の呼吸器症例 116 例を解析した。 

背景は、男性 84 症例（72.4％）、 女性 32 症例

（27.6％）、平均年齢 64.5±12.2 歳であった。診断

基準について、包括診断基準の確診群が 115 例、自

己免疫性膵炎（AIP）診断基準確診群（CDC では疑

診）が 1 例であった。これらの症例を、呼吸器疾患

診断基準に照合すると、definite(確診群) 29 例

（25％）、probable(準確診群) 87 例（75％）であっ

た。また呼吸器診断基準確診群は全例、CDC 確診群

に包括されており、AIP 確診例は呼吸器診断基準で
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は probable（準確診）に分類された。 

２）診断方法 

116 例の診断法については、48 例（41％）が呼吸

器からの生検が施行されており、93 例（80％）は他

臓器の生検が行われていた。両者行われたものは 

24 例（21％）、呼吸器のみの施行例は 21 例（18％）、

他臓器のみのものは 68 例（59％）、生検が行われな

かったものは 1 例（1％:AIP 確診例）であった。ま

た呼吸器生検のアプローチ法の内訳は、経気管支生

検 27/48 例、外科的生検 18/48 例、経皮的生検 3 例

であった。 

他臓器の生検部位は、唾液腺・顎下腺炎が 49 例、

涙腺 11 例、腎 10 例、膵臓 4 例、前立腺 3 例、その

他であり、唾液腺からの生検が最も多かった。 

呼吸器単独病変は 3/116 例(2.6%)有り、いずれも

外科的生検が施行され definite と診断されていた。 

３）生検材料の陽性率 

 呼吸器の生検検体において、病理所見での IgG4

陽性細胞が 10cells/hpf 以上認められかつ、IgG4＋

細胞/IgG+（もしくは CD138＋）細胞比が 40％以上

認められたものは、35/48 例（73％）であった。ア

プローチ方法別では、経気管支生検 19/27 例(70%)、

外科的生検 15/18 例(83%)、 経皮的生検 1/3 例

(33%)であり、外科的生検法が最も陽性率が高かっ

た。 

 

D. 考察 

IgG4 関連疾患の呼吸器病変は、自覚症状に乏しく、

他臓器の精査中に画像所見異常などにて指摘される

事が多い。 

今回の調査では、IgG4 関連呼吸器疾患の診断におけ

る呼吸器への生検アプローチは、41％であったこと

が明らかになった。本調査は、IgG4 関連疾患の診断

に熟練した施設（７施設）の研究協力によるものだ

が、呼吸器への生検アプローチは 7 施設中 5 施設に

とどまっていた。 

一方、48 例（41％）に行われた呼吸器生検から得た

検体において、呼吸器疾患診断基準の病理所見が 2

項目以上の陽性率は 73％と高く、比較的非侵襲的な

経気管支生検でも陽性率は 70％であった。これは、

呼吸器専門医が本疾患の診断に関わり、気管支鏡検

査での検体採取が可能と判断すれば、その診断率が

高いと理解される。また呼吸器単独病変 3 例は、す

べて外科的生検が行われていたことから、鑑別疾患

の除外が問題になったことが推察される。 

今回の調査の対象は IgG4 関連呼吸器疾患であり、

IgG4 関連疾患に合併した肺の悪性腫瘍は含まれて

いない。しかし臨床の現場では、IgG4 関連疾患がベ

ースにあっても、肺に陰影がある場合は、悪性疾患

の可能性の除外が必須である。したがって、腫瘍な

どとの鑑別が必要な場合には、呼吸器科医にコンサ

ルトし、呼吸器からの生検を行う事が重要と考えら

れた。 

 

E. 結論 

CDC 確診症例を、呼吸器疾患診断基準に照合した

場合、25％のみが確診例となることが判明した。ま

た呼吸器の生検検体では、7 割が診断に寄与する所

見が得られていたので、悪性疾患等が十分に除外で

きない場合は、呼吸器科医へのコンサルトが必要と

考えられた。 
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