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 IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準を 2015 年に厚労班にて公表した。しかし IgG4 関連呼吸器疾患の診

断基準を満たすびまん性肺疾患の存在が文献などにて報告されており、厚労班内でも呼吸器病変で

IgG4 関連疾患との鑑別が困難な症例がある問題が提起されていた。とくに他臓器病変が無い肺単独の

広義間質病変が問題になるため、包括診断基準を満たすびまん性肺疾患を全国的に募り、IgG4 関連疾

患との異同を呼吸器の臨床・画像・病理専門家検討した。その結果、IgG4 関連呼吸器疾患診断基準を

満たすが IgG4 関連疾患とは言えない症例の存在が確認された。これらの症例の後方視的な解析から、

①臨床経過などが IgG4 関連呼吸器疾患とは異なること、②病理診断に重要な閉塞性静脈炎所見が、

IgG4 関連呼吸器疾患に特異的ではないこと、が判明した。今後はこの結果をふまえて検討し、診断基

準改定に反映していく必要があると考えられた。 
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A. 研究目的 

IgG4 関連疾患（IgG4-RD）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。

胸郭外臓器に IgG4 関連疾患の病変が認められ

る症例においては、呼吸器病変に IgG4 陽性細

胞の浸潤がみられれば IgG4 関連呼吸器疾患

（IgG4-RRD）と考えられるが、胸郭外病変が無

く、肺組織に IgG4 陽性細胞浸潤がみられる肺

単独病変に関しては、IgG4-RRD として良いか

が問題となる。特にびまん性肺疾患では、肺組

織に IgG4 陽性細胞浸潤がみられる症例が報告

され、IgG4-RRD との異同が問題となっているた

め、本研究では血清 IgG4 高値、かつ外科的肺生

検の組織で IgG4 陽性細胞浸潤が認められた症

例を検討した。 

B. 研究方法 

全国の呼吸器専門施設から、血清 IgG4 高値、外

科的肺生検の組織で、IgG4＋細胞＞10/HPF、かつ

IgG4＋細胞数/IgG＋細胞数＞40%を満たすびまん

性肺疾患症例を募集し、東京びまん性肺疾患研究

会（代表世話人 小倉高志）の協力を得て、臨床・

画像・病理所見の特徴について集学的な後方視

的検討を行った。検討は、データ収集後に、臨床・

画像・病理の各分野別の検討会を経て、集合的

な事前検討会 2 回、呼吸器専門医らによる公開検

討会 1 回、総括検討会を 1 回行った。 

C. 研究結果 

IgG4 関連疾患包括診断基準を満たすびまん性
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肺疾患 29 例が収集された。専門医等による集学

的検討を行った結果、IgG4-RRD 6 例、IgG4 陽性

細胞を伴う間質性肺炎 17 例、その他 6 例（キャ

ッスルマン病、リウマチ肺など）であった。IgG4-

RRD とその他を除いて、IgG4 陽性細胞を伴う間

質性肺炎 17 例について、IgG4-RRD 診断基準を

照合したところ、definite5 例、possible 10 例、

deny2 例であった。 

D. 考察 

上記の結果から、胸郭外病変のない IgG4―RRD

は、多中心性キャスルマン病、リウマチなどの膠

原病肺、IgG4 陽性細胞を伴う（慢性型）間質性肺

炎が、呼吸器専門医にとって IgG4-RD と鑑別困難

である可能性が示唆された。また IgG4 陽性細胞

を伴う（慢性型）間質性肺炎の治療経過の検討で

は、ステロイド反応性などが IgG4-RD とは異なる

ことから、IgG4-RD とは異なるカテゴリーの疾患

と考えられた。これらの症例が IgG4-RRD 診断基

準を満たし確定診断となる診断根拠は、病理所見

であるため、病理医らの協力による肺の線維化所

見や閉塞性静脈炎所見について検討の上、診断基

準に反映させる必要であり、今後の検討課題とす

ることになった。 

E. 結論 

IgG4 関連呼吸器疾患は、胸郭外病変を伴う全

身症状の一つと考えられる。胸郭外病変のない

IgG4 関連呼吸器疾患は腫瘤性病変が多いが、一

部にはびまん性の線維化を伴って診断基準を満

たす症例があり、肺における特徴的な所見（閉塞

性血管炎、花筵状線維化）についての検討が今後

の課題となった。 
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