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 研究要旨： IgG4 関連大動脈周囲炎/動脈周囲炎に対しては、包括診断基準では、診断が難しいケース

が存在するため、関連学会と連携して臓器別診断基準を策定した。また、症例を集積し、その臨床経過

や組織学的な特徴について、より詳細な解析を行った。 

 

A. 研究目的 

IgG4関連疾患の(大)動脈病変は、生命予後が比

較的良好なIgG4関連疾患のなかでも、生命やA
DL低下にかかわる可能性のある病変局在であ

る。一方、従来の包括診断基準では、確診のた

めに組織診断が必須であるため、生検が困難な

動脈病変の診断は、不正確なものになりがちで

あった。そのため、動脈疾患を扱う関連会と連

携し、臓器別診断基準を策定した。 
 

B. 研究方法 
 研究班循環器秒分科会のメンバーと日本循環器

学会から推薦されたメンバーからなる合同ワー

キンググループにより、大動脈周囲炎/動脈周囲炎

および後腹膜線維症の診断基準策定を行った。 
 
（倫理面への配慮） 
研究班における包括的な倫理申請に加え、必

要に応じて大阪医科大学の倫理委員会におい

て研究の承認を得ている。 

 

Ｃ．研究結果 

分科会メンバーが、臓器別診断基準策定前に、「I
gG4関連である」と判断していた(大)動脈/後腹膜

病変の99例をこの診断基準に照らし合わせて、改

めて評価を行うと、73例は確診、6例が準確診と、

約8割が準確診以上となっており、研究班員の意

見ともおおむね整合的なものであることが確認

された。ちなみに、包括診断では、99例のうち、

確診は24例、準確診が5例と、診断の整合性が低か

った基準の策定と併行して、分科会では、IgG4関

連の動脈病変についての症例集積を継続し、病像

や手術やステロイド投与などの治療後の経過につ

いて、理解を深めた。その結果、大動脈の瘤化病

変に対しては、open surgeryとステントグラフト

留置のいずれもが、治療として有効であるが、術

後の経過や、炎症の持続という観点からは、両者

の効果が必ずしも同等であるとは言えないことも

明らかになってきた。冠動脈病変ついては、ステ

ロイド治療後も、新たな瘤化が生じるなど、治療

に難渋するケースや突然死するケースもあり、適

切な管理について、さらに議論いていく必要性が

あると考えられた。循環器学会の発表症例の検索

では、約半数が冠動脈病変であり、注目度が高い

ことが推察された。また、約1/4が心膜炎であり、

同病変は、難治化しやすさのみならず、臓器別診

断基準の対応外であることから、診断の在り方に

ついても今後検討される必要があるものと考えら

える。 

 

D．考察 

策定された臓器別診断基準は日本循環器学会を

介してホームページにアップロードされた。なお、

重症の定義についてはペンディングとなってい

る。 

Ｅ．結論 

臓器別診断基準の策定を遂行したが、今後、治療
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法ごとの比較、冠動脈病変の管理、心膜病変など

診断基準外の心臓・血管病変の対応が求められる。 

 
Ｆ．健康危険情報 

なし 
 

Ｇ．研究発表 
 1.  論文発表 

別紙4参照 
 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
なし 
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