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 IgG4 関連呼吸器疾患はこれまでの研究で、鑑別すべき疾患が多いことが判明している。特に文献上、胸

郭外病変の無い間質性肺炎の症例において、IgG4 関連呼吸器疾患診断基準を満たす症例を認める報告があ

り、IgG4 関連疾患との異同が問題となっていた。そこで、高 IgG4 血症と肺組織への IgG4 陽性細胞浸潤

が高度な症例を募り、臨床・画像・病理の専門医らによる集学的な検討を行った。その結果、IgG4 関連

呼吸器疾患診断基準を満たす症例はあるが、病状の経過・予後から IgG4 関連疾患とは異なるカテゴリーで

ある可能性が示唆された。またこれらの症例が確定診断となる根拠として、閉塞性血管炎が認められたこと

から、IgG4 関連呼吸器疾患の閉塞性血管炎所見についての検討が課題と考えられた。 
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A. 研究目的 

IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準が病変の診断に

際しては、鑑別すべき他の呼吸器疾患が多い。特に

文献上、胸郭外病変の無いびまん性間質性肺炎の

症例において、IgG4 関連呼吸器疾患診断基準を満た

す症例報告が散見され、IgG4 関連疾患との異同が問

題となっている。 

そこでびまん性間質性肺炎において、IgG4 関連疾

患の診断基準を満たす症例を収集し、現行の IgG4

関連呼吸器疾患診断基準に照合して検討し、呼吸器

病変の診断における問題点を探ることを目的とした。 

 

B. 研究方法 

1）びまん性間質性病変の症例報告の検討 

PubMed 上において 2008 年から 2019 年の間

に英語論文で「 IgG4 related disease, lung/ 

pulmonary 」で検索した IgG4 関連疾患の呼吸器

病変の中で、胸郭外病変が無いびまん性間質性肺

炎の症例を抽出し、記載内容を検討した。 

2) びまん性間質性肺疾患の症例検討 

びまん性肺疾患において、①血清 IgG4 高値（＞

135mg/dL）、②外科的肺生検の組織で、IgG4 陽性

細胞＞10/HPF、かつ IgG4 陽性細胞数/IgG 陽性細

胞数＞40%、③単発の結節性陰影のみの症例や腫

瘍合併例は除く、の３つの条件を満たす症例を全

国から募集し、研究会にて臨床・画像・病理医ら

による集学的な検討を行った。（倫理面への配慮；

信州大学および関連施設の倫理委員会の承認を得て

行った。） 

 

C. 研究結果 

1）びまん性間質性病変の症例報告の検討 

びまん性の肺病変は 13 論文 17 例が報告され

ていた（8 論文 12 例は本邦からの報告）。その内

訳は 診断基準ではdefinite 8例、possible 9例、

画像所見は、非特異的間質性肺炎（NSIP）8 例、

通常型間質性肺炎（UIP）1 例、剥離性間質性肺

炎（DIP）1 例、器質化肺炎（OP）2 例、その他
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5 例 であった。また definite 症例においては、

病理所見にて「線維化を認める」との記載がある

が、診断基準の「（花筵状線維化に準ずる）特徴的

な線維化」の確認はできなかった。また閉塞性血

管炎が診断根拠になったものが 3 例あった。 

2)  びまん性間質性肺疾患の症例検討 

多施設から条件を満たす 29 症例が収集され、これ

らを集学的に検討した。他疾患（多中心性キャッスル

マン病、膠原病肺など）を除外すると、慢性線維化間

質性肺炎が 17例あり、IgG4 関連呼吸器疾患診断基準

に照合すると、15例（definite 5 例, possible 10 例）

が基準を満たした。しかしこれらの症例は、治療

で部分的にステロイドに反応するものの、臨床経

過として予後不良な症例が存在し、IgG4 関連疾患

とは異なるカテゴリーとして考えられる可能性が

示唆された。また確定診断の根拠としては、1)と同

様に病理所見の閉塞性血管炎を伴う症例が多かっ

た。 

 

D. 考察 

既報告の症例調査では、びまん性間質性肺炎を呈

する症例は、血清 IgG4 や病理の IgG4 陽性細胞の基

準が包括診断基準/呼吸器疾患診断基準を満たすとい

う記載があったが、腫瘤性病変や胸郭外病変が無い

ことから、IgG4 関連疾患のカテゴリーとしてとらえ

て良いかどうかが課題であった。 

そのため、同様の症例を全国的に収集したところ、

閉塞性血管炎の存在により、IgG4 関連呼吸器疾患と

診断し得る症例が存在したことが判明した。しかし

これらの症例では、線維化が慢性の経過で進行し、時

に予後不良の転帰をとることから、IgG4 関連疾患

とは異なる病態と考えられた。 

 

E. 結論 

血清 IgG4 高値を示し、IgG4 陽性細胞浸潤があ

る間質性肺炎については、IgG4 関連呼吸器疾患の診

断基準を満たしうる症例があることが判明した。し

かし病状の経過からは、IgG4 関連呼吸器疾患とは異

なることが示唆された。今後は、その診断根拠とな

る閉塞性血管炎などについて、病理の検討を行うこ

とが課題と考えられた。 
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