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自己免疫性膵炎臨床診断基準 2018 (自己免疫性膵炎臨床診断基準 2011改訂版)作成 

 
研究分担者 川 茂幸 松本歯科大学・歯学部内科学 特任教授 

 
 研究要旨： 

【平成 29、30 年度】International consensus diagnostic criteria for autoimmune pancreatitis (ICDC)に基き自

己免疫性膵炎臨床診断基準 2011(JPS 2011)が提案、施行され、5年経過し日常診療に広く受け入れられ

ている。しかし、いくつか問題点も指摘され、改定の必要性が提案されたので、「IgG4関連疾患の診

断基準ならびに治療指針の確立を目指す研究」班、消化器分科会で改定案を作成した。骨子は以下の

２点である。①  JPS 2011では、自己免疫生膵炎(AIP)限局性例と膵癌の鑑別において ERPは必須とさ

れているが、昨今、診断目的の ERPが施行されることが少なくなってきたので、限局性例をMRCP所

見や EUS-FNAによる癌の否定所見などを組み込むことにより、ERPなしでも診断できるプロセスを策

定した。② 膵外病変基準については現在、膵外胆管の硬化性胆管炎、硬化性涙腺炎・唾液腺炎の３つ

であるが、腎病変を含めても ICDCの考え方と大きく矛盾するものではないと思われ、腎病変を加え

た。改訂版は自己免疫性膵炎臨床診断基準 2018として厚労省班会議・日本膵臓学会膵炎調査研究委員

会自己免疫性膵炎分科会合同会議で審議され、パブリックコメントを受けた後、日本膵臓学会機関誌

「膵臓」に出版し、公表した（膵臓、33巻６号、902-913、2018）。 

【令和 1年度】英語版を作成し、国際誌 Pancreas に出版し、全世界に公表した (Pancreas, 49(1):e13-

e14, 2020)。 
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A. 研究目的 

【平成 29 年度〜令和 1年度】 

 International consensus diagnostic criteria for 

autoimmune pancreatitis (ICDC) が 2011に提案

され、国際基準で自己免疫性膵炎 (AIP)が診

断可能となった。ICDCは１型、２型自己免

疫性膵炎(type 1, type 2  autoimmune 

pancreatitis)、以下 type 1, type 2 AIP、いずれ

も診断可能で、国際的な比較検討を目的とし

た専門家向けの詳細な内容である。一方、本

邦の AIP は IgG4が関連した type 1 AIP がほ 

とんどであり、また ICDCは一般医家が使用

するにはやや煩雑である。ICDCはこれを基

本として，各国の診断体系に沿った形に変え

ることを認めているので、本邦臨床家が日常

臨床で使用しやすい自己免疫性膵炎臨床診断

基準 2011(JPS 2011)が提案された。JPS2011

は一般医家向けの実用性の高い内容となって

いるが本邦の診断体系に沿うように、① 膵実

質所見（P）以外の主要所見の重み付け（レ
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ベル 1，2）を外し簡略化し、② 本邦では

AIPの診断，膵癌との鑑別に ERCPによる膵

管像を重視することを考慮し，非典型例には

ERPによる膵管像を必須とし、③ 本邦の AIP

は大部分が type 1であり，type 2は極めてま

れであることから、type 1 診断を視野に入れ

た内容とした。JPS 2011は施行後 5年経過

し、日常診療に広く受け入れられているが、

いくつか問題点も指摘されてきていて、改定

の必要性が提案されてきた。 

 

B. 研究方法 

【平成 29, 30年度】  

平成 29年度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

診断基準ならびに治療指針の確立を目指す研

究」班 （岡崎班）、消化器疾患分科会より、

川茂幸（分科会長）、神澤輝実（分担研究

者）、能登原憲司（病理担当）、藤永康成（画

像担当）、岡崎和一（班長）の５名で討論の

上、画像の専門家である井上大（金沢大学放

射線科）の意見も参考にして改定案を作成。

10月 13日（金）、 DDW時に日本膵臓学会

膵炎調査研究委員会自己免疫性膵炎分科会と

厚労省班会議の合同会議で提示し討論し、12

月 15日（金）第二回厚労省班会議でさらに

検討した。主に膵癌との鑑別について質問・

意見が多く提出され、さらに、それを受けて

平成 30年 1月 20日に病理（兼・放射線科）

分科会（参加者：能登原憲司、藤永康成、井

上大、小山貴）が開催され、画像専門家によ

り、膵癌との鑑別に有用な画像所見について

提案された。これらの意見・提案を基に最終

訂正案を作成し、3月 20日より、合同会議

委員に意見を求め、平成 30年 6月 29日、第

49回日本膵臓学会大会で本訂正案について

上記意見書に対する回答も含めて公聴会を開

催し合意され、翌 6月 30日、同学会中に開

催された合同会議でも合意された。その後、

日本膵臓学会ホームページでパブリックコメ

ントを求めたが意見が寄せられなかったの

で、合同会議最終版を自己免疫性膵炎臨床診

断基準 2018（以下 JPS2018）として、日本膵

臓学会機関誌「膵臓」12月号に出版し公表

した(表.１)。 

【令和 1年度】 

英語版を作成し、国際誌 「Pancreas」2020

年 1月号に出版し、全世界に公表した(表.

２)。 

【平成 29 年度〜令和 1年度】 

提案・検討された改定内容の骨子は以下の４

点である。 

1) ICDCでは ERPなしでも限局性例を診断

可能である。昨今、診断目的の ERPが施

行されることが少なくなってきた。限局

性例と膵癌の鑑別における ERPの重要性

は充分に理解できるが、上記の背景もあ

り、限局性例をMRCP所見や EUS-FNA

による癌の否定所見などを組み込むこと

により、ERPなしでも診断できるプロセ

スが組めないか？ 

2) 現在の組織による診断のクライテリア

は、主に切除標本を対象にしていると思

われる。FNAでは閉塞性静脈炎の採取は

困難である。FNA検体を対象とした組織

診断クライテリアは作れないか？ 

3) 膵外病変（OOI）基準については、新規

病変の導入を検討すべきではないか？ 

4) Type 2 AIPの診断基準を追加で作成でき

ないか？ 

（倫理面への配慮） 

 本研究では個人情報を扱うことはなく、倫

理面への配慮、特に倫理委員会での承認は必

要ないと判断した。 

 

C. 研究結果 

【平成 29 年度〜令和 1年度】 

1) 限局性例をMRCP所見や EUS-FNAによる癌

の否定所見などを組み込むことにより、ERP

なしでも診断できるプロセスが組めないか？ 
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① MRCP所見を診断項目に採用 

MRI機種の改良によりMRCP画像、特に 3T 

MRCP画像が ERP画像に近づいてきたので

診断項目に追加して、ERP所見を補完するこ

とも可能と考えた。具体的には、II．主膵管

の不整狭細像を a. ERP、b. MRCPに分け、

解説に「MRCP所見：主膵管がある程度の広

い範囲にわたり検出できないか狭細像を呈

し、これら病変のスキップを認めることもあ

る。病変部の上流主膵管の異常拡張は認めら

れない。狭細部からの分枝膵管の評価は困難

なことが多い。MRCPは撮像機種や条件によ

り画像の qualityに差を認め、膵管像を詳細

に評価するに耐えうる画像を撮像することが

必要である。」を加えた。 

MRCP機種や撮像条件も詳細に規定すべきで

はないかという意見もあったが、施設によっ

て機種や撮像条件も異なるので統一すること

は困難と考えられ、「MRCPは撮像機種や条

件により画像の qualityに差を認め、膵管像

を詳細に評価するに耐えうる画像を撮像する

ことが必要である。」にとどめた。また、欠

損像ではなく狭細像に限定すべきであるとい

う意見もあったが、欠損像もMRCPの重要

な所見と考えられ、また、MRCPは定常状態

の膵管像であり、加圧された状態の ERP画

像とは異なり、スキップ病変として認められ

る欠損像も AIPの生理的な膵管像を反映して

いる可能性も考えられ、原案のままとした。 
② EUS-FNAにて癌を否定、について 

IV．病理所見に⑤  EUS-FNAで腫瘍細胞を認

めない、として付け加え、a. ①  ～④   の所

見のうち 3つ以上を認める、 b. ①  ～④  の

所見のうち，2つを認める、c. ⑤ 、の項目を

記載し、IVcの項目に「EUS-FNAにて癌を

否定」を反映させた。改訂案ではMRCPは

ERPの精度には及ばないと認めたうえで、

ERPをMRCP+IVcに相当するように考慮

し、診断能を補完するようにした。 

③ ステロイド反応性について 

ステロイド反応性については、従来オプショ

ンとされていた。オプションという名称はア

ジア診断基準作成時に導入されたものであ

り、より具体的に記載すべきであり、現状で

は必ずしも適切な表現とは考えられない。診

断項目として、新たに、VI. ステロイド治療

の効果、の項目を設けた。 

④ EUS-FNAで癌を否定について 

EUS-FNAで癌を否定することは困難であ

る、という意見が多く出された。しかし、

EUS-FNAを施行する時点で、血清 IgG4値、

膵外病変所見などから AIPを強く疑える状況

である場合もあり、EUS-FNAで癌を否定す

ることは困難であるとしても、「EUS-FNA

で腫瘍細胞を認めない」ことから、AIPであ

ることを強く支持する根拠となりうると考え

られる。したがって、解説 IV 病理所見に 5)

を設けて、「EUS-FNAは癌を否定するため

の重要なツールであるが、癌細胞を認めない

ことが必ずしも癌を否定することにはならな

い。I -２) で述べた画像所見などにより癌と

の鑑別を積極的に行うことも肝要で、さらに

血清学的所見、膵外病変などの所見を総合的

に判断して慎重に診断を行う。」を加えた。 

⑤ 癌との鑑別に有用な CT・MRI所見、を提示 

病理（兼・放射線科）分科会で検討した癌と

の鑑別に有用な CT・MRI所見を、解説 I. 

膵腫大に「腹部 CT・MRI: 可能な限り造影剤

急速静注によるダイナミック撮像が推奨され

る。膵実質相での斑点状/点状濃染

（speckled/dotted enhancement），被膜様構造

（capsule-like rim），後期相での均一かつ遅

延性増強パターンは膵癌との鑑別に有用であ

る。T2強調画像では被膜様構造（capsule-like 

rim）は低信号として描出される。また，病

変内に主膵管貫通像（duct-penetrating sign）

がみられることがある。」と記載した。さら

に「自己免疫性膵炎に特徴的な所見を認めた

場合も，同時に膵癌を示唆する所見（病変よ

り上流の主膵管の著明な拡張や造影後期相で
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の不均一な濃染，動脈の高度狭窄など）を認

めた場合は，膵癌の可能性を考慮し慎重に診

断を進めることが推奨される。」と記載し

た。 

2) 現在の組織による診断のクライテリアは、主

に切除標本を対象にしていると思われる。

FNA検体を対象とした組織診断クライテリ

アは作れないか？ 

組織の基準については病理分科会により、能

登原憲司を中心に今後検討し、今回の改定に

は盛り込まないこととした（論文投稿中）。 

3) 膵外病変基準に新規に腎病変を導入 

膵外病変基準については、膵外胆管の硬化性

胆管炎、硬化性涙腺炎・唾液腺炎、後腹膜線

維症の３つに腎病変を含めても ICDCと矛盾

しないと考えられ、V．膵外病変ならびにそ

の解説に、腎病変を加え反映させた。肺病変

も導入すべきではないか、という意見もあっ

たが、画像所見が多彩であり、現状では消化

器内科医には診断が困難であり、また頻度も

少なく、導入しないことで了承された。 

4) Type 2 AIPの診断基準を追加で作成できない

か？ 

Type 2 AIPの基準は、もう少し概念が固まっ

てからでいいのではないかと考えられる。現

在、本邦では ICDCで Type 2 AIPを診断して

いるので、本邦の基準が無くても診断は可能

である。もし作成しても、本邦では例数が少

ないので十分な解析は難しく、ICDC以上の

ものは出来ない可能性が大きいと思われ、追

加しないこととした。 

5) その他 

疾患概念の訂正として、自己免疫性膵炎は

IgG4関連疾患の膵病変、と明記し、IDCPの

idiopathic duct-centric chronic pancreatitis を 

chronic を削除し idiopathic duct-centric 

pancreatitisとした。血清学的所見の説明で、

高 IgG血症は診断基準に含まれないので、説

明欄の III、血清学的所見の記載から、高 IgG 

血症（1800mg/dl 以上）を削除した。解説 

V．膵外病変の 2) の項目の最後に「これら

膵外病変は自己免疫性膵炎と同時性のみなら

ず、異時性にも認められることもある。」の

文章を加えた。 

6) 診断手順、各項目の組み合わせ 

上記の項目を組み合わせ、以下のような診断

項目を提案した。 

 B. 診 断 

 I. 確診 

 ①   びまん型  

  Ia＋＜III/IVb/V(a/b)＞ 

 ②   限局型 

  Ib＋IIa＋＜III/IVb/ V(a/b)＞の 2 つ以上 

  または 

  Ib＋IIa＋＜III/IVb/ V(a/b)＞＋VI 

  または 

  Ib +IIb+ <III/ V(a,b)> +IVb＋VI 

 ③   病理組織学的確診 

  IVa 

 II. 準確診 

  限局型：Ib＋IIa＋＜III/IVb/ V(a/b)＞ 

    または 

    Ib＋IIb＋＜III/V(a/b)＞＋IVc 

    または 

  Ib＋＜III/V(a/b)＞＋VI 

 III． 疑診＊ 

  びまん型：Ia＋II(a/b)＋VI 

  限局型：Ib＋II(a/b)＋VI 

 

D. 考察 

【平成 29 年度〜令和 1年度】 

 JPS2018は ERP手技を回避できるので、よ

り容易に自己免疫性膵炎の診断が可能になる

と考えられる。ただ、良好なMRCP所見に

基づく診断が前提となっているので、今後は

その診断能について検証が必要である。今回

英文化して全世界に公表することができた。 

 

E. 結論 
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【平成 29 年度〜令和 1年度】 

 自己免疫性膵炎臨床診断基準 2018（自己

免疫性膵炎臨床診断基準 2011改訂版）を作

成し「膵臓」に出版して公表し、英文化して

国際誌「Pancreas」に出版し、全世界に公表

した。 

 

F. 健康危険情報 

 なし 
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