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 研究要旨：IgG4 関連疾患は、本邦より発信された新しい概念の疾患であり、
免疫異常や血中 IgG4高値に加え、リンパ球と IgG4陽性形質細胞の著しい浸潤
と線維化により、同時性あるいは異時性に全身諸臓器の腫大や結節・肥厚性病
変などを認める原因不明の疾患である。本疾患は｢IgG4 関連疾患包括診断基準
2011｣だけでなく、各臓器別に多数の診断基準があるため、診断基準ごとに全
国頻度調査を実施することにした。まず、2018年度は、患者数の多いミクリッ
ツ病の一次調査を実施した。複数臓器に罹患する患者もいるため、それらの重
複率をどのように把握し、患者数の推定に用いるかなどの問題はあるものの、
現在、調査は順調に進行している。 
 

 
Ａ．研究目的 
IgG4 関連疾患は、本邦より発信された新しい
概念の疾患であり、免疫異常や血中 IgG4 高値
に加え、リンパ球と IgG4 陽性形質細胞の著し
い浸潤と線維化により、同時性あるいは異時
性に全身諸臓器の腫大や結節・肥厚性病変な
どを認める原因不明の疾患である。罹患臓器
としては膵臓、胆管、涙腺・唾液腺、中枢神
経系、甲状腺、肺、肝臓、消化管、腎臓、前
立腺、後腹膜、動脈、リンパ節、皮膚、乳腺
などが知られている。病変が複数臓器におよ
び全身疾患としての特徴を有することが多い
が、単一臓器病変の場合もある。自己免疫性
膵炎や涙腺唾液腺炎（ミクリッツ病）などが
典型的疾患である。 
本疾患の原因や予後、治療法などは未だ不
明であるため、診断基準の明確化や治療法の
開発・予後の把握は重要である。IgG4 関連疾
患は指定難病に指定されており、厚生労働科
学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指
針の確立を目指す研究（研究代表者：岡崎和
一）」が平成 29 年度から発足している。この
研究班では、疫学調査・診断基準・診療ガイ
ドラインの策定にむけ、研究がすすめられて
いる。これらの多施設共同研究班の疫学分野
研究として本班との共同で研究を実施する。 

 
Ｂ．研究方法 
本疾患の全国頻度調査の問題点として、
｢IgG4 関連疾患包括診断基準 2011｣だけでな
く、涙腺・眼窩・唾液腺、肺、硬化性胆管炎、
自己免疫性膵炎、腎臓、大動脈・動脈・後腹
膜線維症、自己免疫性肝炎などでは下記のよ
うに多数の臓器別診断基準があり、包括的診
断基準だけでは、本疾患の全体像を把握する
ことができないことがある。臓器により、対
象科も呼吸器内科、腎臓内科、リウマチ・膠
原病内科、循環器内科、内科、循環器外科、
泌尿器科、耳鼻科、眼科など異なり、さらに
特別階層施設も異なっている。 
 
＜臓器別診断基準＞ 
・IgG4 関連眼疾患の診断基準 
・IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準 
・IgG4 関連硬化性胆管炎臨床診断基準
2012、IgG4-AIH 診断基準 
・IgG4 関連大動脈周囲炎/動脈周囲炎およ
び後腹膜線維症の診断の指針 
・IgG4 関連腎臓病診療指針 
・ミクリッツ病（涙腺、唾液腺）、リンパ
節 
・神経・内分泌 （IgG4-肥厚性硬膜炎、甲
状腺疾患、視床下部・下垂体炎）班会議での
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診断基準案 
 
この疾患特異性に合わせて、臓器別診断基
準で算定した患者数を足し合わす方法を実施
することが中村班会議において決定した。そ
こで、まず、臓器別診断基準ごとに一次アン
ケート調査をおこなうことにした。 
なお、自己免疫性膵炎の多くは IgG4 関連膵
疾患であるが、自己免疫性膵炎については東
北大学や膵臓学会が長年に渡り全国頻度調査
を行い報告している。また、IgG4 関連硬化性
胆管炎は、帝京大滝川班（難治性肝胆道疾患
調査研究班）で原発性硬化性胆管炎と一緒に
全国頻度調査を実施中である。そのため、こ
れら膵と胆道系の 2臓器以外の全国頻度調査
を、診断基準ごとに行うこととした。 
なお、IgG4 関連疾患は厚労省の指定難病に
なっているが、指定難病の認定要件はかなり
厳しく、指定難病として臨床個人登録票に登
録されている患者は、IgG4 関連疾患のごく一
部と考えられ、全国頻度調査のデータとして
は使用困難と考える。 
 
（倫理面への配慮） 
 試験計画書を作成し、倫理審査委員会の承
認を得て実施する。各医療施設に対するアン
ケートでは、一次調査は、患者数の把握のみ
を行い、二次調査では匿名化を行いじっしす
る。 
 論文化、学会発表においては、患者個人が
同定できないような工夫を行う。 
 
Ｃ．研究結果 
これらの調査を実施するため、IgG4 関連疾
患の一次調査、二次調査の試験計画書を作成
し主任研究者の所属施設である関西医科大学
の倫理審査委員会の承認をえた。 
まず、2018 年度は、疾患の多いミクリッツ
病について、一次調査を実施するため、特別
階層施設および内科、耳鼻科、歯科口腔外科、
リウマチ科について、3,041 施設の対象機関
を抽出した。それらの施設に対して、一次調
査のための書類を発送した。 
 現在、それらの施設からの返事を待ってい
るところである。 
 2019年度には、ミクリッツ病の二次調査お
よび、それ以外の診断基準による一次調査を
実施する予定である。 
 

 
Ｄ．考察 
 IgG4関連疾患は、まだ、疾患の全体像が不
明な点の多い疾患であり、診断基準も複数あ
るため、全国頻度調査の実施は極めて困難で
あるが、本疾患は指定難病に認定されており、
国の施策を実施するためには、頻度調査は不
可欠である。 
 班会議での議論より、IgG4関連疾患を 1つ
の疾患とせず、診断基準ごとに別の疾患とし
て全国調査を実施することになったが、複数
の臓器に疾患を合併する患者もおり、その重
複率が把握できないと、実数を把握すること
ができない可能性がある。重複率については、
二次調査にてある程度は把握する予定である
が、予算的に二次調査の実施が困難な可能性
も考えられる。その場合には、本疾患を多数
診療してる複数の代表的施設における重複率
を把握することにより、全国頻度調査を推定
することも考えられる。 
 本疾患の全体像把握のために、予算的には
厳しい状況ではあるが、全国頻度調査を完遂
することは重要である。 
 
Ｅ．結論 
 現在、厚労省の複数の班の共同研究により、
IgG4 関連疾患の全国頻度調査が実施中であ
る。この研究の成果は、今後の本疾患の行政
施策、研究のために重要である。 
 
Ｆ．研究発表 
１．論文発表 
 なし 
 
２．学会発表 
 なし 
 
Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 
（予定を含む） 

１．特許取得 
なし 
 
２．実用新案登録 
 なし 
 
３．その他 
 なし 
 
 

 


