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研究要旨： IgG4 関連疾患（IgG4-RD）におけるステロイド（GC）治療実態を明らかにするため、多

施設共同で IgG4-RD 確定診断 166 例を集積し、GC 使用状況と再燃因子を解析した（Shirakashi, Sci 
Rep 2018）。2017-2019 年度にかけてサブ解析を行い、（1）166 例全体のプロフィールとして、男性 65%、

女性 35%であり、平均発症年齢は 61.2 歳、152 例（92%）が GC で治療されていた。（2）GC が投与さ

れた症例（平均 PSL 0.55mg/kg/day）における GC への反応率は 81%、再燃率は 30%であった。再燃

因子として、①罹患期間、②GC 初期減量速度、③GC 初期量が検出された。各標的臓器別の再燃率を

解析したところ、リンパ節と眼窩病変で高い傾向にあり、肺、大動脈、前立腺では再燃を認めなかった。

（3）アレルギー性疾患の合併は、甲状腺、顎下腺、涙腺等の頭頚部病変症例で多く、悪性腫瘍の合併

は、大動脈、前立腺、後腹膜等の腹部臓器病変症例で多かった。（4）悪性腫瘍合併率は男性 14%、女性

14%と、性差がなかったが、アレルギー性疾患の合併率は男性 30%、女性 48%と、女性で多かった。以

上の検討により、IgG4-RD は GC が有効であるが再燃が多いことを示し、臓器別に再燃率の違いがある

可能性が示唆された。また、アレルギー性疾患の合併率について臓器病変や性差によって異なることを

見出し、IgG4-RD は単一ではなく 2 つ以上のサブカテゴリからなる可能性が推論された。 
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A. 研究目的 

 IgG4 関連疾患（IgG4-related disease, 

IgG4-RD）は、ステロイド（glucocorticoid: GC）

が有効であるが再燃が多く、GC 副作用も問題と

なる。我々は、これまで IgG4-RD における GC

反応性や再燃に寄与する因子を多施設共同によ

る症例調査により検討してきた（Shirakashi: Sci 

Rep 2018）が、2017-2019 年度にかけて、そのサ

ブ解析を行った。 

 

B. 研究方法 

 研究班に属する 12施設において IgG4-RD確定

診断のある 166 例を集積し、発症年齢、性別、罹

患臓器の別、アレルギーの合併と種類、悪性腫瘍

の合併と種類、血清 IgG4 値などの臨床情報を、

診療録を用いて後方視的に解析した。 

（倫理面への配慮） 

 観察研究について、各施設の倫理委員会の承認

を得た。 
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C. 研究結果 

１. 166 例全体のプロフィール 

 男性 65%、女性 35%であった。平均発症年齢は

61.2 歳で、男性 62.7 歳、女性 58.4 歳と、男性が

高かった。罹患臓器は、顎下腺（86 例）、膵（77

例）、涙腺（72 例）、リンパ節（63 例）、胆管（40

例）の順に多かった。152 例（92%）が GC で治

療され、投与量はプレドニゾロン（PSL）換算で

平均 0.55 mg/kg/day であった。初回調査からの

24 か月間における死亡は 2 例（1.2%）と少なか

った。 

 

２. 再燃率に影響する因子の検討〔2017 年度〕 

 GC が投与された症例における GC への反応率

は 81%、再燃率は 30%であった。重回帰分析によ

り、再燃因子として、①罹患期間、②GC 初期減

量速度、③GC 初期量が検出された。サブ解析と

して、各標的臓器別の GC 投与量を調べたところ、

0.55 mg/kg/day 前後で大きな差はなかった。一方、

各標的臓器別の再燃率（図 1）を解析したところ、

リンパ節と眼窩病変で再燃率が高い傾向にあり、

肺、大動脈、前立腺については、再燃を認めなか

った。 

 

図 1. 各標的臓器別の再燃率 

 
 

３．アレルギー・悪性腫瘍合併の検討〔2018 年

度〕 

 アレルギー性疾患は 60 例（36%）に認められ

た。その内訳を図 2 に示す。罹患臓器として甲状

腺、顎下腺、涙腺等の頭頸部病変を持つ症例で、

アレルギー性疾患の合併率が多かった。 

 

図 2. アレルギー性疾患の合併率 (%) 

 
 

 悪性腫瘍は 23 例（14%）に認められた。大動

脈、前立腺、後腹膜等の腹部臓器病変を持つ症例

で、悪性腫瘍合併率が多い傾向を認めた。 

 
４. 性差の検討〔2019 年度〕 
 悪性腫瘍合併率は、男性 14%、女性 14%と、性

差がなかった。アレルギー性疾患の合併率は、男

性 30%、女性 48%と、女性で多かった。図 3 に

示すように、166 例全体では男女比約 2:1 で男が

多いが、アレルギー性疾患合併患者に絞ってみる

と、男女比は約 1:1 と女性の割合が増加した。 
 

図 3. IgG4-RD の性差 
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D. 考察 

IgG4-RD は GC 治療への反応性は良好だが、再

燃が多い。再燃因子として、①罹患期間、②GC
初期減量速度、③GC 初期量が抽出された。 

各標的臓器別でステロイド投与量に差はなか

ったが、眼窩、リンパ節病変で再燃率が高い傾向

にあった。アレルギー性疾患の合併は、甲状腺、

顎下腺、涙腺等の頭頚部病変を有する症例で多く、

悪性腫瘍の合併は、大動脈、前立腺、後腹膜等の

腹部臓器病変を持つ症例で多いことから、

IgG4-RD は単一ではなく 2 つ以上のサブカテゴ

リからなる可能性が推論された。アレルギー性疾

患の合併率が女性で多い理由は不明であるが、一

般にアレルギー性疾患の女性比率が高いことが

関与している可能性が考えられた。 
 

E. 結論 
 166 例の後方視的解析により、IgG4-RD は、

GC が有効であるが再燃が多いことを確認し、再

燃に関与する因子を明らかにした。サブ解析によ

り、アレルギー性疾患の合併率について、臓器病

変や性差と関連があることが明らかになった。 
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