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研究要旨 
「IgG4-RD 国際統一分類基準」の制定に伴い本邦の「IgG4 関連疾患
包括診断基準 2011」の改訂が必要となった。そのため、ワーキング
グループを結成し、改訂作業に着手した。 
 

 
A .研究目的： 
 IgG4 関連疾患(IgG4-RD: IgG4-related 
disease)は、血清 IgG4 で２１世紀に正に本邦か
ら発信された疾患概念である。この疾患が広く世
界に認知されるようになったのは、2009 年の厚
生労働省難治性疾患克服研究事業で 2つの研究
班（金沢医科大学 梅原班、関西医科大学 岡崎
班）が専門領域の壁を取り除き、正にオールジャ
パン体制で「IgG4-RD 包括診断基準 2011」を世界
で初めて発表したことによる。本年９月に、アメ
リカリウマチ学会（ACR）、ヨーロッパリウマチ学
会（EULAR）から承認される形で、The 2019 
ACR/EULAR IgG4-RD Classification Criteria が
公表された。それに伴い、本邦の IgG4 関連疾患
包括診断診断基準を見直す必要が生じた。 
 
B.研究結果 
研究結果の概要：2019 IgG4-related disease 
classification criteria が、アメリカリウマ
チ学会(ACR)およびヨーロッパリウマチ学会
(EULAR)で承認を受けた事により、今後は、こ
の分類基準が IgG4-RDの国際的な統一分類基準
として汎用されるようになる。そのために、本
邦の「IgG4 関連疾患包括診断基準 2011」の内
容に齟齬が生じないように改訂が必要となっ
た。そのため、IgG4-RD 研究班内の臓器別ワー
キンググループのリーダーを中心に、IgG4 関連
疾患包括診改訂ワーキンググループを結成し、
改訂作業に着手した。 
 
研究の経緯： 
本邦の IgG4 関連疾患包括診断診断基準は、2012
年に日本リウマチ学会国際雑誌である Modern 

Rheumatology に「Comprehensive diagnostic 
criteria for IgG4-related disease (IgG4-RD), 
2011」として発表された。現在まで 1,372 回の
多くに渡り世界の論文に引用され、IgG4 関連疾
患の世界的な周知に大きく貢献してきた。しか
し、IgG4-RD が広く周知されるに従い、診断不確
定例や IgG4-RD mimicker と呼ばれる非 IgG4-RD
症例が報告されるようになってきた。より感
度・特異度共に優れた診断基準が望まれ、ハー
バード大学の Stone 教授の呼びかけで、日本以
外にも世界のエキスパートが招集され、
「IgG4-RD 国際統一分類基準」の作成が進められ、
本 年 9 月 、 ACR/EULAR 2019 IgG4-RD 
Classification Criteria として公表された。こ
の状況下において、本邦の診断基準の間に齟齬
が生じない様に、既報の「IgG4-RD 包括診断基準
2011」の改訂作業が開始された。 
IgG4 関連疾患は、全身諸臓器に病変が生じ得る。
そのために、領域を超えた経験や知識の修得が
必要である。岡崎和一教授が班長を務める当
IgG4 関連疾患研究班は、領域ごとに消化器、ミ
クリッツ、眼疾患、呼吸器、循環器、腎臓、内
分泌、病理の８分科会が組織されている。全身
性疾患であるIgG4関連疾患の診断基準改定のた
めに、各分科会のリーダーを中心にワーキング
グループを結成した。 
 IgG4-RD 包括診断基準 2011 の内容をワーキ
ンググループで詳細に検討を行った。IgG4
研究班で修正案の承認を得た後に、日本内科
学会、日本リウマチ学会、日本膵臓学会、日本
シェーグレン学会、日本 IgG4 関連疾患学会に
提出し、各学会会員からのパブリックコメント
を求め、「改訂 IgG4関連疾患包括診断基準
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2020」(表１)を作成した。 
 
 
 
C. 健康危険情報 
 なし 
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E. 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 
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