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 IgG4 関連呼吸器疾患は、他の臓器病変に比して鑑別すべき疾患が多い。今回我々は、呼吸器分科会におい

て、IgG4関連疾患包括診断基準 2011（CDC）を用いた場合の呼吸器病変診断における問題点を探り、IgG4

関連呼吸器疾患とその周辺疾患をどのように鑑別すべきかについて検討した。その結果、呼吸器疾患診断基

準を用いることによって、診断率の向上が期待できることが明らかになった。また非特異的間質性肺炎の一

部に、血清 IgG4が高値で肺組織に IgG4陽性細胞浸潤がある症例があり、IgG4関連疾患とのの鑑別が難

しいことから、両者の鑑別が課題として浮かび上がった。したがって IgG4 関連呼吸器疾患の診断に際しては、

診断基準 2011（CDC）に該当しても、呼吸器疾患診断基準にも照合する必要があり、鑑別困難な症例は今後

さらに詳細な検討を行うことになった。 
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A. 研究目的 

IgG4関連疾患の呼吸器病変の診断に際しては、鑑

別すべき他の呼吸器疾患が多い。 

今回は、IgG4関連呼吸器疾患が疑われる症例を、

IgG4 関連疾患包括診断基準 2011（CDC）と IgG4

関連呼吸器疾患診断基準(2015 年)を用いて検討し、

呼吸器病変の診断に際しての問題点を探った。 

B. 研究方法 

文献上および分科会内施設から以下の症例を抽出

し、IgG4関連疾患包括診断基準 2011と IgG4関連

呼吸器疾患診断基準(2015年)を用いて検討した。 

１）IgG4関連呼吸器疾患として文献に掲載され

た症例 

２）血清や画像の所見から IgG4関連呼吸器疾患

が疑われた他疾患症例（分科会施設内） 

 

C. 研究結果 

１）IgG4関連呼吸器疾患として掲載された症例報

告の検討 

「IgG4 related disease, lung/ pulmonary 」で検

索した 15論文（2007～2018）を検討した。論文

に記載された内容に基づき、診断基準を用いて検

討した。その結果、包括診断基準では 60％が

definite、6.7％が possible、33.3％が unlikelyで

あった。これらを呼吸器疾患診断基準に照合して

検討すると、6.7%が definite、13.3% probable、

13.3% possible、60% が unlikely であった。ど

ちらの基準も definite or probableであった 3例、

どちらも unlikelyであった 5例を除いた 7例は、

診断基準を満たす胸郭外臓器がない呼吸器単独

病変症例であった。 

２）鑑別が必要な他疾患の検討 

IgG4 135mg/dl 以上かつ胸部異常影を呈する

37 例を検討した結果、鑑別すべき疾患名として、

好酸球性多発血管炎性肉芽腫症、好酸球性肺炎、
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アレルギー性肺アスペルギルス症、間質性肺炎な

どが抽出された。 

D. 考察 

1)2)の検討結果からは、血清 IgG4が上昇し、IgG4

関連呼吸器疾患を疑う症例においては、胸郭外に典

型的な臓器病変がある場合は、包括診断基準におい

ても診断可能であった。しかし呼吸器のみの単独病

変の場合は、臨床の表現型が類似する他疾患もある

ため、鑑別が困難なことがある。文献上においても、

definite としての十分な情報が掲載されていないこ

とが、さらに本疾患概念を曖昧にしている可能性が

示唆された。 

今回の検討から、血清 IgG4 が高値で肺組織に

IgG4陽性細胞浸潤がある症例を収集・検討して、

IgG4 関連疾患とその他の疾患の輪郭を明確にす

る必要があると考えられた。 

上記から、①IgG4 関連呼吸器疾患と類縁疾患との

鑑別のための調査研究（松井）を研究協力員の協

力の下に行う、②IgG4 関連疾患の罹患臓器パター

ンと臨床所見に関する検討（半田）、および③IgG4

関連肺疾患の胸部画像解析研究（半田）を継続し

て行うこととした。 

 

E. 結論 

他臓器病変がない呼吸器単独のIgG4関連疾患は、

呼吸器診断基準に照合して診断する必要がある。ま

た呼吸器診断基準において definite/probable に該

当しない症例を収集し、その特徴を明らかにするこ

とが課題として残った。 
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