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研究要旨：IgG4 関連疾患について、疾患レジストリ、全国頻度調査の疫学研究を実施するための準備

を行い、準備完了後、それらの調査を実施した。 
疾患レジストリは、AMED 難病プラットフォームによる実施のための項目等について、班員に対して

調査を行い、入力フォーマットを完成させ、倫理審査委員会承認等の手続きを行った。 
全国頻度調査については、厚労省難病班「難治性疾患の継続的な疫学データの収集・解析に関する研

究（研究代表者：中村好一）」と共同でまず、ミクリッツ病の一次調査を行い、全国頻度の推計計算を

実施した。また、最近、全国頻度調査を実施していない臓器については、班員・班長協力者への診療

者数把握アンケートを行った。 
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A. 研究目的 

IgG4 関連疾患について、下記の２つの疫

学研究の実施体制を構築し、調査を開始す

る。 

1) 疾患レジストリ 

2) 全国頻度調査 

 
B. 研究方法 

1) 疾患レジストリ 

｢IgG4関連疾患レジストリに関するアンケ

ート｣を 8分野長に対して実施したアンケ

ートの意見を踏まえて、レジストリの入力

フォーマットを完成させる。そしてその入

力フォーマットを AMEDプラットフォーム

に導入する。また、入力方法等について

は、手順書および入力細則を整える。さら

に、研究代表者施設の関西医科大学と

AMED プラットフォーム担当施設の京都大

学の倫理審査委員会に申請を行い、承認を

得る。倫理審査委員会の承認が得られた各

施設よりエントリーを開始する。 

   

  2) 全国頻度調査 

 厚労省難病班「難治性疾患の継続的な疫

学データの収集・解析に関する研究（研

究代表者：中村好一）」との共同研究とし

て、IgG4関連疾患全国頻度調査の一次調

査、二次調査のためのプロトコールを作

成し、研究代表者施設の関西医科大学の

倫理審査委員会にて承認を得てから、ア

ンケート調査を実施する。 

（倫理面への配慮） 
  本研究は、関係各省の倫理指針や個人情報

保護法などに従いプロトコールを作成し、

必要な倫理審査委員会の承認を得てから実

施する。個人情報の管理などは十分な対応

ができる体制を整え、参加者からの同意が

必要な調査については、必ず同意を得てか

ら実施する。 
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C. 研究結果 
  1) 疾患レジストリ 

8 分野長に対して実施したアンケートの意

見を踏まえて、レジストリの入力フォーマ

ットを完成させた。その入力フォーマット

を AMEDレジストリに導入した。また、入

力方法等についての手順書および入力細則

を整えた。さらに、関西医科大学と京都大

学の倫理審査委員会の承認を得た。各施設

の倫理審査委員会の承認が得られた施設よ

りエントリーを開始した。2019年 3 月 9

日時点おいて、52人が登録されている。 

 

2) 全国頻度調査 

  IgG4関連疾患の全国頻度調査について、

一次調査、二次調査のプロトコールを作

成し、関西医科大学の倫理審査委員会の

承認を得た。承認後、まずはミクリッツ

病の診断基準における 2018 年 1月～12 月

の受診患者数（初診・再診を問わない）

を把握する一次調査を実施し、返信のな

い施設には、催促の連絡を再送した。現

在、返信が届きつつあり、その返信結果

から、ミクリッツ病の全国頻度の推定値

を算出する予定である。 

  自己免疫性膵炎臨床診断基準 2018 と、 

IgG4 関連硬化性胆管炎臨床診断基準 2012

による IgG4関連疾患については、関連研

究班や関連学会で全国頻度調査が実施中

であるため、それらのデータを参照させ

て頂く予定とした。それ以外の、最近、

全国頻度調査を実施していない 5臓器疾

患（IgG4関連眼疾患の診断基準、IgG4 関

連呼吸器疾患の診断基準、IgG4関連大動

脈周囲炎/動脈周囲炎および後腹膜線維症

の診断の指針、IgG4 関連腎臓病診療指

針、神経・内分泌（IgG4-肥厚性硬膜炎、

甲状腺疾患、視床下部・下垂体炎）班会

議での診断基準案）については、班員・

班長協力者の 55 施設に対して、2018 年 1

月～12月の受診患者数（初診・再診を問

わない）を把握するアンケート調査を実

施した。 

 
D. 考察 
  IgG4 関連疾患の診断基準がそれぞれの臓器

により異なるため、1 疾患としてのレジスト

リ登録には、数多くの問題点があることが

明らかになったが、それらの問題点を含み

つつも、AMED プラットフォームによるレ

ジストリを開始することができた。これか

ら、全件の登録ができるかどうか、その後

の追跡調査を高精度で実施できるか、など

の問題があり、そのシステムを維持するた

めの費用を確保することも重要であると思

われた。 
  また、全国頻度調査も、診断基準が複数あ

ること、関係する診療科が極めて多数ある

ことなどの問題点があったが、診断基準ご

とに複数回の調査をすることにより対応で

きる可能性が示された。ただし、複数臓器

に病変を有する患者については、重複登録

される可能性があること、いまだ本疾患は

臨床医において十分に周知されているとは

言えず、臨床現場において適切に診断がで

きているかどうかも不明であることも問題

と思われた。 

 
E. 結論 
 AMED プラットフォームを用いたレジストリ

システムを構築し、エントリーを開始すること

ができた。ミクリッツ病の全国頻度調査の一次

調査を実施することができた。 
 

F. 健康危険情報 
 なし 
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H. 知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 
１． 特許取得 

なし 
２． 実用新案登録 

なし 
３． その他 

なし 
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