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研究要旨 
IgG4 関連疾患(IgG4-RD)は本邦から提唱された新しい疾患概念であり、高 IgG4 血症と多臓器への IgG4

形質細胞浸潤を特徴とする全身疾患である。診断基準については、改訂された包括診断基準をはじめと

し、罹患臓器別に 8 領域の分科会に分けて各臓器別診断基準の検証を進めている。包括的診療ガイダンス

については、修正 Delphi 法によるコンセンサス形成にて 38 の推奨文と解説を作成し、評価委員による評

価を行い、パブリックコメントを募集中である。また、患者レジストリについては、2023 年 3 月 31 日時

点で参加施設は 64 施設、登録患者数も 800 例となり、当初の目標登録数（500 例）は大きく超えて、稀

少疾患の難病プラットフォームの登録数としては本邦でも有数であり、検体数（血液）も 270 例と数多く

のサンプルが収集されている。それに伴い、患者レジストリを用いた 5 つのゲノム・臨床研究も進めてお

り、京都大学ゲノム医学センターおよび国立研究開発法人日本医療研究開発機構（AMED）國土班との連携

については、採択されたゲノム活用ファンドを活用して、IgG4 関連疾患の予後因子解明を進めている。

社会への啓発として、第 4 回 IgG4 関連疾患国際シンポジウムとの併催で市民公開講座（現在もオンデマ

ンド配信）を行っており、患者の会の発足に向けて準備を進めている。3 年間の 8 領域の分科会活動と、

計 6 回の班会議による報告と議論を経て、それぞれの領域における研究は概ね予定通りに進んだが、重症

度分類、疾患活動性指標、寛解基準および診療ガイダンスについては現在作成中であり、令和 5 年度を目

処に完了させる予定とした。 

 

A. 研究目的 
罹患臓器別に分けた 8 領域の分科会により、各臓器

疾患について検討し、必要に応じて全体班会議で取り

まとめをすることにより、診断基準の確立、重症度分

類・疾患活動性指標・寛解基準の新規策定、患者レジ

ストリによる大規模かつ正確な情報収集、全国頻度調

査による正確な患者数の把握、診療ガイドラインの作

成、社会への啓発活動などを実施することを目的とし

た。 
 

B.研究方法 
1)８領域の分科会で各臓器疾患別診断基準・治療指針
を検証した。 
2）関連学会や AMED 研究班（國土班）とも連携して、
予後因子の抽出などを開始した。 
3）実態調査を目的としたレジストリの症例登録数を
増した。 
4）疾患の標準的治療法は未だ確立されていないこと
から、その確立のために、全国調査・重症度判定のた
めの診断基準、重症度分類案、包括的診療ガイダンス
の作成を行った。 
5) 市民公開講座のオンデマンド配信、ホームページ
の作成、患者の会設立等により、社会への啓発活動を
行った。 
 

（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理

指針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、
当該年度においては倫理面の問題はなかった。 

 

C.研究結果 
3 年間の 8領域の分科会活動と 6 回の班会議・レジ

ストリ委員会（WEB）による議論を経て、概ね予定通

り達成された。 

 研究の結果は以下の通りである。 

① IgG4 関連疾患（包括疾患名）について 

（1）IgG4 関連疾患包括診断基準の改訂・検証 

2020 年に IgG4 関連疾患に関する包括診断基準を改

訂し、その改訂包括診断基準を日本リウマチ学会の国

際誌に掲載し、さらに翌年には日本語版も日本内科学

会に掲載した。改訂包括診断基準については検証を進

め、旧包括診断基準より感度、特異度とも向上してい

ることが実証され、多施設での前向きの検証を進めた。 

（2）診療ガイダンスの作成 

令和 2 年 12 月に開催された全体会議（Web 会議）

にて、包括的診療ガイダンスの作成についての方向性

が検討された。その後、「包括的診療ガイダンス作成

WG」を設置し、川野充弘（腎臓病分科会長）を中心に

WG 委員の選出を行った。その WG で 38 の推奨文と解
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説を作成しており、草案は完成間近である。令和 4 年

度第 2 回全体班会議の協議で班員の了解を得て、パブ

リックコメントを募集している。 

（3）重症度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討

と策定 

重症度分類（疾患活動性指標）の作成のため、令和

3 年度から令和 4 年度に「重度分類・疾患活動性指標・

寛解基準の検討と策定に向けたワーキンググループ」

を 3 回開催し、臓器ごとの治療介入の必要性を３段階

程度にグレーディングすることで、包括的な指標を作

成することとなり、各分科会での検討を開始した。 

（4）患者レジストリの構築とデータ収集 

患者レジストリの参加施設は 64 施設となり、登録

患者数も 800 例（令和 5 年 3 月 31 日時点）と、目標

登録数（500 例）を大きく上回っており、希少疾患の

難病プラットファームの登録数としては、本邦でも有

数である。また、検体数（血液）も 270 例と数多くの

サンプルが収集されている。それに伴い、患者レジス

トリを用いた 5 つのゲノム・臨床研究も進められてい

る。 

（5）社会に対する啓発（市民講座開催や患者の会設

立） 

患者の会発足のためにキックオフミーティングを

行い、患者の会 HP（研究班の HP ともリンク）も作成

を開始した。また、令和 3 年 12 月に北九州で第 4 回

IgG4-RD国際シンポジウムとの併催で市民公開講座を

行 っ た が 、 現 在 も オ ン デ マ ン ド 配 信

（https://yab.yomiuri.co.jp/adv/IgG4_2021/）を行

っており、本疾患に対する社会への啓発を継続して行

った。 

② 自己免疫性膵炎（AIP）について 

（1）AIP 診療ガイドライン 2013 改訂 

2020 年 8 月から 9 月に日本膵臓学会ホームページ

にてパブリックコメントを募集し、自己免疫性膵炎診

療ガイドライン 2020 として、「膵臓」誌で発表した。 

（2）AIP 臨床診断基準 2018 の検証 

本研究班消化器疾患分科会研究分担者・研究協力者

並びに日本膵臓学会膵炎調査研究委員会自己免疫性

膵炎分科会委員を対象に AIP 臨床診断基準の検証と

改訂に関するアンケート調査を行い、36 名より回答

があった。診断基準 2018 の検証すべき項目として、

MRCP 所見を診断項目に採用したこと（22/36）、EUS-

FNA による癌の否定（14/36）、ステロイド治療の効果

（12/36）などが挙げられた。診断基準 2018 で診断で

きなかった経験が 36 名中 12 名にあった。今後、FNA

検体を対象とした組織診断基準の検討の必要性あり

と回答したのは 36 名中 29 名であった。2型 AIP の診

断基準の追加の検討が必要と回答したのは 36名中 20

名であった。その他、次の改訂に向けての検討項目と

して、国際コンセンサス診断基準との整合性、他の膵

外病変、バイオマーカーなどの回答があった。23 施設

より、1型 AIP 1606 例、2型 AIP 42 例が集積された。

JPS2018 で確診が 1301 例、準確診が 223 例、JPS2011

で確診が 1261 例、準確診が 101 例、ICDC で 1 型確診

が 1429 例、1 型準確診が 71 例、2 型確診が 15 例、2

型準確診が 27 例であった。JPS2018 の診断率向上に

寄与した項目は、MRCP が 107 例、腎病変が 4 例、ステ

ロイド反応性が 60 例、FNA による癌の除外が 28 例で

あった。JPS2018 で診断できず ICDC で診断できた症

例は 48 例、2 型は 42 例、その他が 6例であった。膵

癌や特発性膵炎といった他疾患だった症例も少数認

められた。手術によって診断された症例は、2 型 AIP

の 1 例と 1型 AIP 限局型 13 例であった。 

（3）AIP に合併した炎症性嚢胞性病変の全国調査 

115 例の嚢胞性病変症例について解析した。大きさ

によらず静脈瘤形成などがなければステロイドが安

全 に 投 与 で き る 可 能 性 が 示 唆 さ れ た 。 J 

Hepatobiliary Pancreat Sci 誌で発表した。 

（4）AIP に対するアザチオプリン（AZA）の寛解維持

効 果 の 有 効 性 ・ 安 全 性 に 関 す る systematic 

review/meta-analysis 

EMBASE/Medline/SCOPUSから論文を検討しメタ分析

を行なった。今回のメタ解析では、再発した AIP に対

して AZA を投与した患者のうち、14/99 人（14.1％）

が再燃した。一方、AZA を使用しなかった患者では、

20/72（27.8％）が再燃した。AZA を使用した患者の再

燃リスクの統合 Odds 比は、Pet 法による固定効果モ

デルを用いて 0.32（p=0.01、異質性（I^2）=53.2%）

と推定された。今回のシステマティックレビューおよ

びメタアナリシスでは、AZA の AIP の再燃防止効果が

初めて示され、ステロイド治療の中止で再燃する AIP

患者の維持療法として AZA を使用することが支持さ

れた。J Gastroenterol 誌で発表した。 

（5）AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究 

「AZAによる AIPのステロイドフリー寛解維持効果

および安全性を評価するための医師主導治験」を計画

し AMED「臨床研究・治験推進研究事業」に応募するも

不採択となった。特定臨床研究「1型 AIP を対象とし

た AZA による steroid free 寛解維持効果および安全

性と忍容性を検証する多施設共同研究」の計画を進め

た。 

（6）AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究 

20 施設から 1555 症例を集積した。解析対象 1378 例

中 64 例（4.6%）に死亡を認めた。主な死因は悪性腫

瘍（39.1%）、感染症（23.4%）であった。AIP 診断か

らの膵癌有病率は 3 年後で 0.6%、5 年後で 0.9%、10

年後で 2.5%であった。 

（7）免疫染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別 

研究プロトコールの作成を進めた。 

（8）免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の

実態調査 

1 次調査を行い 35 施設 96 例を集積し、2 次調査の

準備を進めている。 

（9）炎症性腸疾患患者に合併する AIP の実態調査 

「難治性炎症性腸管障害に関する調査研究班：久松班」
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のうち 23 施設が参加予定となった。倫理委員会での

一括審査は終了した。各施設において研究実施許可手

続きを進めた。 

③ IgG4 関連硬化性胆管炎について 

 (1) IgG4-SC 臨床診断基準の改訂 

日本胆道学会ホームページにてパブリックコメン

トを募集し、J Hepatobiliary Pancreat Sci 誌で

IgG4-SC 臨床診断基準 2020 を発表した。IgG4-SC 診療

ガイドライン、AIP 臨床診断基準 2018 との整合性を

重視し、疫学的調査の結果をもとに予後は”unclear”

から”良好“に変更した。胆管像、胆管壁肥厚の把握、

ERC を施行せずに診断可能な場合を記載した。合併疾

患として腎病変を追加した。これまでオプションとな

っていたステロイド治療の効果を診断項目に追加し

た。IgG4-SC 臨床診断基準 2020 の検証と改訂に関す

るアンケート調査を行うため、研究計画の倫理審査の

準備を進めた。 

(2) 全国疫学調査の結果解析 

解析結果を J Hepatobiliary Pancreat Sci 誌、Dig 

Liver Dis 誌、J Gastroenterol Hepatol 誌で発表し

た。 

(3) IgG4 関連胆嚢炎に関するアンケート調査 

①病理組織学的に診断されたびまん型 10 例、②病

理組織学的に診断された限局型 7 例、③ステロイドに

反応したびまん型 149 例、④ステロイドに反応した限

局型 4 例、AIP あるいは IgG4-SC に合併した胆嚢癌 3

例が集積された。アンケート調査の結果に基づき、ワ

ーキンググループを立ち上げる予定となった。 

④ IgG4 関連涙腺・唾液腺炎について 

涙腺・唾液腺病変は IgG4 関連疾患の好発病変の 1

つであり、2020 年には主にエキスパートオピニオン

をもとに IgG4 涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）診断基準を

改訂した（以下、改訂基準 2020）。ただし、非侵襲的

な項目として「対称性の涙腺・唾液腺の 2 ペア以上の

腫脹」（ミクリッツパターン）が採用されているが、

この項目の精度はこれまで検証されていなかった。そ

こで「対称性の涙腺・唾液腺の 2 ペア以上の腫脹」の

妥当性を中心に、改訂基準 2020 を検証するため、後

方視的ではあるが，涙腺・唾液腺病変を有する症例を

集積し、検討した。改訂基準（2020）の感度・特異度・

陽性的中率は、生検施行例を対象にした場合、91.7％・

100％・93.3％、さらにミクリッツパターンのみであ

っても、84.4％・97.6％・98.5％を示し、「対称性の

涙腺・唾液腺の 2 ペア以上の腫脹」を含む改訂基準

（2020）は臨床診断基準として適当であると考えられ

た。さらなる改善のため、顎下腺エコーや耳管腺生検

など新たなモダリティについても検討中である。 

⑤ IgG4 関連腎臓病について 

(1)IgG4 関 連 腎 臓 病 診 断 基 準 2011 の 検 証

(validation)と改訂 

多施設より IgG4 関連腎臓病 55 例、mimicker 50 例

を集めて2011年に作成した診断基準のvalidationを

行い、改訂診断基準 2020 を作成した。旧基準の感度

は 72.7%、特異度は 90.0%であったが、診断基準を改

訂した結果、感度 90.9%、特異度 90.0%と特異度を下

げることなく、感度が大幅に上昇した。主な改訂点は、

腎外病変に病理所見(5a)に加えて 4つの臨床・画像所

見（1. 両側涙腺腫脹、2. 両側顎下腺あるいは耳下腺

腫脹、3. 1 型自己免疫性膵炎に合致する画像所見、4. 

後腹膜線維症の画像所見）を 5b として 5a と併記し、

IgG4 関連疾患に特徴的な腎外病変が、臨床・画像所見

で認められた場合には、腎外病変の IgG4 関連疾患に

特徴的な病理所見と同等に扱うことができるように

した点である。成果は、日本腎臓学会誌（2021 年 63

巻 2 号）並びに Clin Exp Nephrol(2021;25:99-109)

に発表した。 

(2) IgG4 関連疾患診療ガイダンスの作成 

IgG4 関連疾患に関する臨床疫学的エビデンスの蓄

積は未だ乏しく、科学的根拠に基づく診療ガイドライ

ンの策定は現段階では困難なため、IgG4 関連疾患を

専門としていない医師が日常診療の中でこの疾患を

疑い、診断ならびに治療方針決定のために専門家への

紹介が必要か否かを検討する際に役立つガイドとし

て、IgG4関連疾患診療ガイダンスの作成を計画した。

① IgG4関連疾患を鑑別疾患として想起する契機とな

り得る情報、および② 鑑別疾患として挙がった IgG4

関連疾患の疑いを強める・弱める根拠となり得る情報

の推奨文を 38 項目作成し、専門家の意見を聞きなが

ら解説文を最終的に確定する作業を進めており、95%

程度が完成している。 

(3) IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)の長期予後調査 

多施設共同で、95 例の長期予後を検討した（観察期

間中央値 71 ヶ月）。最終観察時に 68%の症例が CKD と

なっていたが、末期腎不全もしくはクレアチニンが倍

化した症例は 3 例のみであり、死亡は 11 例で一般人

口に比して死亡率の増加はなかった。ステロイドの有

害事象に関しては、心血管イベントは 9例に認め、発

症率は 1.61/100 人・年、椎体骨折は 0.88/100 人・年

であった。ほとんどの患者でステロイドの維持療法が

必要であること、腎臓の長期予後は比較的良好である

こと、ステロイドの長期投与による有害事象に注意が

必要であることが明らかとなった。 

⑥ IgG4 関連呼吸器疾患について 

IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準は、包括診断基準

にて IgG4 関連疾患と鑑別が困難な呼吸器疾患を除外

するために作成したが、専門医でも鑑別困難な症例

（IgG4 陽性細胞を伴う間質性肺炎、多中心性キャッ

スルマン病など）との鑑別が問題であった。そこで線

維化や血管炎の病理所見やステロイド治療の反応性

などを調査し、これらの疾患は IgG4 関連呼吸器疾患

とは異なるカテゴリーであることを明らかにした。ま

た米国・欧州リウマチ学会（ACR/EULAR）の分類基準の
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呼吸器に関する Inclusion criteria なども参照して

検討し、IgG4 関連呼吸器疾患診断基準の改訂案を作

成した。この「2022 年改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断

基準」は本研究班で承認を得た後、呼吸器学会の追認

を得て、日本呼吸器学会和文雑誌に投稿・受理された。

同一内容を英文学会誌Respiratory Investigationに

も投稿中である。改訂呼吸器疾患診断基準の主な改訂

箇所は、I)画像所見に傍椎体帯状軟部陰影を追記、II)

付記にステロイド治療の反応性を記載、III)典型的な

花筵状線維化と閉塞性血管炎の病理写真を添付し解

説等である。この内容は 2023 年 4 月の呼吸器学会学

術集会にて学会員にも報告する予定である。 

⑦ IgG4 関連循環器疾患および動脈周囲炎・後腹膜線

維症について 

平成 30 年に提唱された IgG4 関連大動脈周囲炎／

動脈周囲炎および後腹膜線維症の旧診断基準の有用

性について、関連施設より新たに IgG4 関連大動脈周

囲炎／動脈周囲炎および後腹膜線維症及びその

mimicker を 202 例収集し検討したところ、感度がや

や低い（58.5％）ものの特異度が高いこと（100％）が

明らかになった。新診断基準には、画像項目に心膜を

追加し、病理項目に、好酸球浸潤、リンパ濾胞形成、

血清所見に IgG4/IgG 比 8％以上を追加することによ

り、診断精度がより高められることが推察された。偽

陰性 IgG4-RD の特徴としては、血清 IgG、 IgG4、 IgE

低値は、C3・C4 高値、血管単独病変が多かった。血管

単独病変は、瘤形成などは重症度かつ緊急性のある病

変であり、診断基準については今後の更なる検討が必

要であると思われた。 

IgG4 関連腹部大動脈瘤（IgG4-AAA）症例は、非 IgG4-

AAA 症例 及び 動脈硬化性大動脈瘤（aAAA）症例と比

較して、EVAR 前に 血清 IL-6 が高く、EVAR 後には 

血清 MMP-9 が高く、術前術後の動脈瘤径が大きいこ

とが示された。IgG4-AAA の場合、EVAR 後 24 カ月経過

しても IgG4 関連疾患としての活動性が持続し、血清

IgG4 が高いことは予後にとって重要である事が推測

された。 

IgG4-AAA 症例の中で、術前では、IgG4-AAA-up 群は 

IgG4-AAA-down 群に比べて単球数および好酸球数が

多く、IgG4/IgG 比も高かった。術前血清 IgG4 値は両

群間に差はなかった。術後では、IgG4-AAA-up 群は動

脈瘤径が大きく、PAF が厚くなり、MMP-9 と IL-6 が増

加した。特に EVAR 後では、IgG4-AAA-up 群の大部分で

は動脈瘤径を増大したが、IgG4-AAA-down 群では全て

の症例において動脈瘤径は縮小し対象的であった。

IgG4-AAA-up 群は EVAR の前後で一貫して IgG4/IgG 比

が有意に高値を示した。 

⑧ IgG4 関連神経・内分泌疾患について 

IgG4 関連下垂体炎については、厚労省難治性疾患

克服研究事業 政策班による案を元に以下の診断基

準および重症度分類（案）を策定した。 

IgG4 関連肥厚性硬膜炎については、現在議論が行

われている肥厚性硬膜炎の診断基準と IgG4 関連疾患

包括診断基準・各臓器診断基準を参考とし、本邦・海

外での他数例報告を元に、以下の診断基準および重症

度分類（案）を策定した。 

IgG4 甲状腺炎における病理診断基準のカットオフ

（IgG4 陽性形質細胞 20 個/HPF、IgG4/IgG 陽性細胞

比 30%）を参考に、本邦および海外の既報を元に以下

の診断基準案および重症度分類案を策定し、診断基準

案についてはEndocr J. 2021;68(1):1-6.に proposal

として報告した。IgG4 関連疾患（内分泌神経領域）診

療ガイドライン作成に関する質問表の内分泌神経領

域分科会案を作成した。 

 

⑨ IgG4 関連眼疾患について 

IgG4 関連眼疾患の診断基準の改訂案として、「視神

経症による視力低下・視野障害の発症には特に留意す

べきである。」との記載を追加した。また、鑑別すべ

き疾患として、MALT リンパ腫に限らずに、「眼窩に発

症するリンパ腫」とする記載に改めた。これらの改定

案を日本眼腫瘍学会において公表したが、改変点を指

摘する議論は無かった。 

IgG4 関連眼疾患の重症度分類については、視神経

症により視力低下（両眼とも矯正視力が 0.7 未満、あ

るいは片眼が 0.5 未満）をきたす病態を重度、一方で

ステロイド内服治療を要さない程度の病態を軽度と

する案を本年度の日本眼腫瘍学会において報告した。 
IgG4 関連疾患の診療ガイダンスについて、眼疾患

に関連する項目を検討し、その解説文を作成した。

疾患活動性指標の作成にあたり、眼疾患に関連する

項目につき討議した。 

 

D.考察  
3 年間の本研究班の活動から得られた研究成果か

ら、包括的診断基準および臓器別診断基準の改訂お

よび検証が進められ、全国頻度調査も 1次調査から 2

次調査に移行している。 

採択されたゲノム活用ファンドを活用し、京都大

学ゲノム医学センターおよび AMED（國土班）と連携

しており、患者サンプルを収集した患者レジストリ

の臨床データと結合し、IgG4 関連疾患の予後因子解

明を進める。 

第 4 回 IgG4-RD 国際シンポジウムと併催した市民

公開講座のオンデマンド配信を続けるとともに、一

般向けの HP も開設しており（http://igg4.jp/）、本

疾患の解説を掲載して難病情報センターとリンクさ

せることで、社会への啓発を継続する。 

患者の会も設立に向け、患者の中から世話人を選

出して内諾を得ており、今後はパンフレットの作成

を予定している。 

重症度分類、疾患活動性指標、寛解基準および診

療ガイダンスについては、引き続き活動を継続し、
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令和 5 年度にはその作成を終える予定である。 

 

E.結論 
関連 8 領域の分科会活動と計 6 回の班会議による

報告と議論を行っており、3 年間においてそれぞれの
領域における研究は概ね予定通りに進んだが、重症度
分類、疾患活動性指標、寛解基準および診療ガイダン
スについては現在作成中であり、令和 5年度中の完成
を目指すこととした。 
 

F.健康危険情報 
特記すべき事項なし。 

 

G.研究発表 

1.論文発表 
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別添３ 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連消化器疾患分科会報告 

 
分科会長  正宗淳  東北大学大学院医学系研究科消化器病態学分野 教授 

 

研究分担者 

内田一茂  高知大学医学部消化器内科 教授 

田中篤   帝京大学医学部内科学講座 教授 

児玉裕三  神戸大学大学院医学研究科内科学講座消化器内科学分野 教授 

仲瀬裕志  札幌医科大学医学部消化器内科学講座 教授 

能登原憲司 倉敷中央病院病理診断科 主任部長 

岩崎栄典  慶應義塾大学医学部消化器内科 専任講師 

研究協力者  

中沢貴宏  名古屋市立大学消化器代謝内科学 非常勤講師 
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研究要旨 

消化器疾患分科会では、自己免疫性膵炎（AIP）、IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC）、IgG4 関連肝病変・IgG4 関

連自己免疫性肝炎（IgG4-AIH）、IgG4 関連消化管病変を対象疾患・病変と位置づけ、検討を行った。令和 2 年度

〜4年度は、AIP については、診療ガイドライン 2013 の改訂、臨床診断基準 2018 の検証、AIP に合併した炎症性

嚢胞性病変の全国調査、AIP に対する AZA の寛解維持効果の有効性・安全性に関する systematic review/meta-

analysis AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究、AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究、免疫染色

による AIP の ADM と膵癌の鑑別、免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の実態調査、炎症性腸疾患患者

に合併する AIP の実態調査が進められた、IgG4-SC については、全国疫学調査の結果が解析され、臨床診断基準

2020 の検証、IgG4 関連胆嚢炎の病態解明を進められた。IgG4 関連肝病変・IgG4 AIH については、病理標本のレ

ビューによりその実態が明らかになり、IgG4-AIH/hepatopathy の診断基準、重症度分類、診療ガイドラインの作

成につながることが期待される。IgG4 関連消化管病変については、症例の集積が進んでおり、今後の解析が待た

れる。 
 

A.研究目的 

本邦から新しい疾患概念として提唱された IgG4 関連
疾患（IgG4-RD）は、高 IgG4 血症と多臓器への IgG4 陽
性形質細胞浸潤を特徴とする全身疾患である。消化器
疾患分科会では、自己免疫性膵炎（AIP）、IgG4 関連硬
化性胆管炎（IgG4-SC）、IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自
己免疫性肝炎（IgG4-AIH）、IgG4 関連消化管病変を対
象疾患・病変と位置づけ、他の分科会と連携し、(1)診
断基準の検証と改訂、(2)重症度分類、疾患活動性指標、
寛解基準の検討と策定、(3)患者レジストリの継続実施
とデータの解析、(4)全国頻度調査結果の解析と評価、
(5)診療ガイドラインの作成、(6)AMED 難病実用化研究
事業との連携、(7)社会への啓発活動を進める。 

 

B.研究方法 
令和 2 年度〜令和 4 年度は以下の研究を計画した。 
 
1. IgG4 関連消化器疾患における重症度分類、寛解基
準、疾患活動性指標の作成 
ワーキンググループを組織し、重症度分類、寛解基準、
疾患活動性指標について検討する。 

（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
 
2. 自己免疫性膵炎（AIP） 
(1) AIP 診療ガイドライン 2013 改訂 
パブリックコメントを募集し、改訂作業を進める。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(2) AIP 臨床診断基準 2018 の検証 
本研究班消化器疾患分科会研究分担者・研究協力者並
びに日本膵臓学会膵炎調査研究委員会自己免疫性膵炎
分科会委員を対象に AIP 臨床診断基準の検証と改訂に
関するアンケート調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
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(3) AIP に合併した炎症性嚢胞性病変の全国調査 
AIP に合併する嚢胞性病変の実態とステロイド治療の
有効性を明らかにするためにアンケート調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(4) AIP に対するアザチオプリン（AZA）の寛解維持効
果 の 有 効 性 ・ 安 全 性 に 関 す る systematic 
review/meta-analysis 
AIP の再発予防および寛解維持に対する AZA の有効性
が報告されているが、その多くはケースシリーズであ
り、無作為化対照試験は行われていない。AIP 患者の
維持療法としての AZA の臨床効果を明らかにするため
に、このテーマに関する既存の文献のシステマティッ
クレビューとメタアナリシスを行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(5) AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究 
「アザチオプリン(AZA)による AIP のステロイドフリ
ー寛解維持効果および安全性を評価するための医師主
導治験」を計画し、AMED「臨床研究・治験推進研究事
業」に応募する。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(6) AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究 
本研究班消化器疾患分科会研究分担者・研究協力者と
日本膵臓学会 AIP 分科会委員を対象に、AIP の長期予
後に関する調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(7) 免疫染色によるAIPのacinar-ductal metaplasia
と膵癌の鑑別 
AIP と膵癌の切除材料を用いて免疫染色を行う。
Acinar-ductal metaplasia(ADM)と膵癌の鑑別のため
に、CD56、CD13、CK7、CK19 、MUC6、MUC1、Bcl-10 c-
terminal portion、Nestin、Notch1、β-catenin、
p16(INK4a)、Pdx1、SOX9、Gata6、Nkx6.1 の発現を検討
予定である。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(8) 免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の
実態調査 

1 次調査では 2016 年 1 月〜2022 年 7 月の期間におい
て irAE 膵炎が疑われた症例数を調査する。2次調査で
は症例調査票を用いて irAE 膵炎の臨床像を明らかに
する。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(9) 炎症性腸疾患患者に合併する AIP の実態調査 
「難治性炎症性腸管障害に関する調査研究班：久松班」
の班員が所属する施設を 2017〜2021 年に受領した 16
歳以上の IBD 患者を対象とした調査を行う。IBD 患者
における AIP（1 型、2 型）の合併率、IBD 患者におけ
る AIP の特徴、AIP の有無による IBD の特徴を明らか
にする。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
 
3. IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC） 
(1) IgG4-SC 臨床診断基準の改訂 
パブリックコメントを募集し、改訂作業を進める。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(2) 全国疫学調査の結果解析 
全国疫学調査の結果を解析した。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(3) IgG4 関連胆嚢炎に関するアンケート調査 
IgG4 関連胆嚢炎の臨床像を明らかにするためアンケ
ート調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
 
4. IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自己免疫性肝炎（IgG4 
AIH） 
(1) 全国実態調査 
IgG4-SC 全国調査における、IgG4 関連肝病変と IgG4-
AIH の項目（肝生検含む）を調査する。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
 
5. IgG4 関連消化管病変 
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(1) 全国調査 
IgG4 関連消化管病変が疑われる症例について、研究班
を対象にアンケート調査を行う。文献検索を行い、こ
れまでに報告された IgG4 関連消化管病変を拾い上げ
る。二次調査では、消化管病変の臨床情報、病理検体、
画像データの収集、併存する IgG4 関連疾患についての
調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
 

C.研究結果 
1. IgG4 関連消化器疾患における重症度分類、寛解基
準、疾患活動性指標の作成 
令和 2 年度は、消化器疾患分科会の研究分担者・研究
協力者 9 名からなるワーキンググループを組織し、重
症度分類、寛解基準、疾患活動性指標について検討を
進めた。臓器横断的な検討が必要と考えられたため、
令和 3 年度より分科会横断的なワーキンググループで
検討されることになり、消化器疾患分科会としての作
業は終了した。 
 
2. 自己免疫性膵炎 
(1) AIP 診療ガイドライン 2013 改訂 
2020年 8月から9月に日本膵臓学会ホームページにて
パブリックコメントを募集し、自己免疫性膵炎診療ガ
イドライン 2020 として、「膵臓」誌で発表した。 
(2) AIP 臨床診断基準 2018 の検証 
本研究班消化器疾患分科会研究分担者・研究協力者並
びに日本膵臓学会膵炎調査研究委員会自己免疫性膵炎
分科会委員を対象に AIP 臨床診断基準の検証と改訂に
関するアンケート調査を行い、36 名より回答があった。
診断基準 2018 の検証すべき項目として、MRCP 所見を
診断項目に採用したこと（22/36）、EUS-FNA による癌
の否定（14/36）、ステロイド治療の効果（12/36）など
が挙げられた。診断基準 2018 で診断できなかった経験
が 36 名中 12 名にあった。今後、FNA 検体を対象とし
た組織診断基準の検討の必要性ありと回答したのは
36 名中 29 名であった。2 型 AIP の診断基準の追加の
検討が必要と回答したのは 36 名中 20 名であった。そ
の他、次の改訂に向けての検討項目として、国際コン
センサス診断基準との整合性、他の膵外病変、バイオ
マーカーなどの回答があった。23 施設より、1 型 AIP 
1606 例、2型 AIP 42 例が集積された。JPS2018 で確診
が 1301 例、準確診が 223 例、JPS2011 で確診が 1261
例、準確診が 101 例、ICDC で 1 型確診が 1429 例、1型
準確診が 71 例、2型確診が 15 例、2型準確診が 27 例
であった。JPS2018 の診断率向上に寄与した項目は、
MRCP が 107 例、腎病変が 4 例、ステロイド反応性が 60
例、FNA による癌の除外が 28 例であった。JPS2018 で
診断できず ICDC で診断できた症例は 48 例、2型は 42
例、その他が 6 例であった。膵癌や特発性膵炎といっ
た他疾患だった症例も少数認められた。手術によって
診断された症例は、2 型 AIP の 1 例と 1 型 AIP 限局型

13 例であった。 
(3) AIP に合併した炎症性嚢胞性病変の全国調査 
115 例の嚢胞性病変症例について解析した。大きさに
よらず静脈瘤形成などがなければステロイドが安全に
投与できる可能性が示唆された。J Hepatobiliary 
Pancreat Sci 誌で発表した。 
(4) AIP に対するアザチオプリン（AZA）の寛解維持効
果 の 有 効 性 ・ 安 全 性 に 関 す る systematic 
review/meta-analysis 
EMBASE/Medline/SCOPUS から論文を検討しメタ分析を
行なった。今回のメタ解析では、再発した AIP に対し
て AZA を投与した患者のうち、14/99 人（14.1％）が
再燃しました。一方、AZA を使用しなかった患者では、
20/72（27.8％）が再燃した。AZA を使用した患者の再
燃リスクの統合 Odds 比は、Pet 法による固定効果モデ
ルを用いて 0.32（p=0.01、異質性（I^2）=53.2%）と推
定された。今回のシステマティックレビューおよびメ
タアナリシスでは、AZA の AIP の再燃防止効果が初め
て示され、ステロイド治療の中止で再燃する AIP 患者
の維持療法として AZA を使用することが支持された。
J Gastroenterol 誌で発表した。 
(5) AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究 
「AZA による AIP のステロイドフリー寛解維持効果お
よび安全性を評価するための医師主導治験」を計画し
AMED「臨床研究・治験推進研究事業」に応募するも不
採択となった。特定臨床研究「1 型 AIP を対象とした
AZAによるsteroid free寛解維持効果および安全性と
忍容性を検証する多施設共同研究」の計画を進めた。 
(6) AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究 
20 施設から 1555 症例を集積した。解析対象 1378 例中
64 例（4.6%）に死亡を認めた。主な死因は悪性腫瘍
（39.1%）、感染症（23.4%）であった。AIP 診断からの
膵癌有病率は 3 年後で 0.6%、5 年後で 0.9%、10 年後で
2.5%であった。 
(7) 免疫染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別 
研究プロトコールの作成を進めた。 
(8) 免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の
実態調査 
1 次調査を行い 35 施設 96 例を集積し、二次調査の準
備を進めている。 
(9) 炎症性腸疾患患者に合併する AIP の実態調査 
「難治性炎症性腸管障害に関する調査研究班：久松班」
のうち 23 施設が参加予定となった。倫理委員会での一
括審査は終了した。各施設において研究実施許可手続
きが進められた。 
 
3. IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC） 
(1) IgG4-SC 臨床診断基準の改訂 
日本胆道学会ホームページにてパブリックコメントを
募集し、J Hepatobiliary Pancreat Sci 誌で IgG4-SC
臨床診断基準 2020 を発表した。IgG4-SC 診療ガイドラ
イン、AIP 臨床診断基準 2018 との整合性を重視し、疫
学的調査の結果をもとに予後は”unclear”から”良
好“に変更した。胆管像、胆管壁肥厚の把握、ERC を施
行せずに診断可能な場合を記載した。合併疾患として
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腎病変を追加した。これまでオプションとなっていた
ステロイド治療の効果を診断項目に追加した。IgG4-SC
臨床診断基準 2020 の検証と改訂に関するアンケート
調査を行うため、研究計画の倫理審査の準備を進めた。 
(2) 全国疫学調査の結果解析 
解析結果を J Hepatobiliary Pancreat Sci 誌、Dig 
Liver Dis 誌、J Gastroenterol Hepatol 誌で発表し
た。 
(3) IgG4 関連胆嚢炎に関するアンケート調査 
①病理組織学的に診断されたびまん型 10 例、②病理組
織学的に診断された限局型 7 例、③ステロイドに反応
したびまん型 149 例、④ステロイドに反応した限局型
4 例、AIP あるいは IgG4-SC に合併した胆嚢癌 3 例が
集積された。アンケート調査の結果に基づきワーキン
ググループを立ち上げる予定となった。 
 
4. IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自己免疫性肝炎（IgG4 
AIH） 
(1) 全国実態調査 
IgG4-SC 全国調査で、IgG4 関連肝病変と IgG4-AIH の
項目（肝生検含む）も調査し、65 例の IgG4-AIH 確診・
準確診・疑診が報告され、IgG4-SC1096 例中 61 例で肝
生検の記載があった。 
これらのうち IgG4 免疫染色が評価できた 38 例を対象
とした。AIH と診断された症例は 8 例（薬物性肝障害
と要鑑別1例を含む）で、5例がIgG4陽性細胞＞10/HPF
を満たし、IgG4/IgG 比は評価できた 2 例中 1 例で＞
100％となった（IgG4-AIH 可能性例）。組織学的には通
常の AIH と差はなく、花筵状線維化や閉塞性静脈炎は
なかった。IgG4-HP 可能性例は 10 例（形質細胞破砕を
きたした 1 例を含む）で、評価可能であった 9 例中 7
例で IgG4/IgG 陽性細胞比＞40％であった。花筵状線維
化や閉塞性静脈炎はなかった。中沢分類の記載があっ
た 8 例中、1型：1例、2a 型：3例、2b 型：1例、3型：
2 例、4型：1例であった。胆汁うっ滞性変化のみで炎
症細胞浸潤の乏しい肝生検が 12 例あり、中沢分類の記
載があった 6例中 5 例は 1型であった。 
 
5. IgG4 関連消化管病変 
(1) 全国調査 
IgG4 関連消化管病変が疑われる症例について研究班
を対象にアンケート調査を行い、43 症例（11 施設）が
集積された。文献検索も行い、研究班以外の施設から
論文報告された 28 症例を拾い上げた。令和 5 年 3 月
時点で、27 症例の臨床情報、放射線画像、内視鏡画像、
病理画像を集積し、データ解析を進めた。 

 

D.考察  
1. IgG4 関連消化器疾患における重症度分類、寛解基
準、疾患活動性指標の作成 
AIP の重症度は、ステロイド依存性、ステロイド抵抗
性、臓器障害により判定されている。ワーキンググル
ープでの検討では、ステロイド反応性に基づく場合は
重症度診断を疾患診断時には行うことができないこと
や、嚢胞ドレナージや外科手術を要する症例の扱いな

どが今後の課題と考えられた。疾患活動性指標につい
ては、臓器固有の活動性指標を作成する場合、全身疾
患としての活動性をどのように反映させるかについて
他分科会の動向にあわせて進める必要があると考えら
れた。 
2. 自己免疫性膵炎（AIP） 
2018 年に AIP 臨床診断基準が、2020 年に AIP 診療ガ
イドラインが改訂された。臨床診断基準の検証では、
MRCP、腎病変、ステロイド反応性、FNA による癌の除外
は診断率向上に寄与していた。一方、JPS2018 で診断
できず ICDC で診断できた症例や、膵癌や特発性膵炎と
いった他疾患だった症例、手術によって診断された症
例の扱いなどが今後の課題である。 
AIP における嚢胞性病変症例については、大きさによ
らず静脈瘤形成などがなければステロイドが安全に投
与できる可能性が示唆された。 
AIP は、ステロイド反応性は良好であるものの再燃が
多くステロイド依存性が問題となる。本邦では、チオ
プリン製剤(AZA)はステロイド依存性のクローン病の
寛解導入・維持、ステロイド依存性の潰瘍性大腸炎の
寛解維持、治療抵抗性のリウマチ性疾患（膠原病）な
どに保険適応があるが、AIP に対する適応はない。AIP
については海外での薬事承認がなく、公知申請もでき
ない状況である。今回論文報告した meta-analysis の
結果から、AIP における AZA の再燃予防効果が示唆さ
れた。AZA による AIP の寛解維持の効能効果追加承認
に向けて、特定臨床研究「1 型 AIP を対象とした AZA
による steroid free 寛解維持効果および安全性と忍
容性を検証する多施設共同研究」を計画中である。 
AIP の長期予後については、死亡まで通院していた症
例が少ないことから、一般人口との比較は正確でない
ものの、標準化死亡比は 0.53 と算出され、生命予後は
良好と考えられた。一方、膵癌の標準罹患比は 3.21 と
算出され、AIP は膵癌を合併しやすい可能性が示唆さ
れた。 
免疫染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別については、
鑑別における有用性が明らかになるだけでなく、ADM
の病態に関する知見も得られることが期待される。 
irAE 膵炎については、本邦では大規模な調査は行わ
れておらず、本調査によりその実態が明らかになるこ
とが期待される。 
IBD に お け る AIP に つ い て は 、 Kawa ら （ J 
Gastroenterol 2015）や Ueki ら（Pancreas 2015）に
よる報告があるが、IBD、AIP ともに患者数が年々増加
しており、本実態調査を行うことにより、本邦におけ
るIBDとAIPの現況が明らかになることが期待される。 
 
3. IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC） 

2020 年に IgG4-SC 臨床診断基準 2020 が報告された。

今後、より診断能に優れる診断基準への改訂を進める

必要がある 

IgG4 関連胆嚢炎にはびまん型と限局型がある。病理組

織学的に診断された症例に関する検討が今後必要であ

る。 

4. IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自己免疫性肝炎（IgG4-
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AIH） 
IgG4-AIH、IgG4-SC の病理標本のレビューにより、そ
の実態が明らかになった。IgG4-AIH/hepatopathy の診
断基準、重症度分類、診療ガイドラインの作成につな
がることが期待される。 
5. IgG4 関連消化管病変 
IgG4 関連消化管病変については、研究班研究者施設に
対する調査と文献検索による症例を拾い上げの後、二
次調査が進められた。今後、消化管病変の臨床情報、
病理検体、放射線画像、内視鏡画像の解析を進めるこ
とにより IgG4 関連消化管病変の疾患概念の確立や診
断基準の策定につながることが期待される。 

 

E.結論 
AIP については、診療ガイドライン 2013 の改訂、臨床
診断基準 2018 の検証、AIP に合併した炎症性嚢胞性病
変の全国調査、AIP に対する AZA の寛解維持効果の有
効性・安全性に関する systematic review/meta-
analysis AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研
究、AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究、免疫
染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別、免疫チェックポ
イント阻害薬による irAE 膵炎の実態調査、炎症性腸疾
患患者に合併する AIP の実態調査が進められた、IgG4-
SC については、全国疫学調査の結果が解析され、臨床
診断基準 2020 の検証、IgG4 関連胆嚢炎の病態解明を
進められた。IgG4 関連肝病変・IgG4 AIH については、
病理標本のレビューによりその実態が明らかになり、
IgG4-AIH/hepatopathy の診断基準、重症度分類、診療
ガイドラインの作成につながることが期待される。
IgG4 関連消化管病変については、症例の集積が進んで
おり、今後の解析が待たれる。 
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Disease: diagnosis and treatment development. 

10) 正宗淳, 粂潔, 菊田和宏, 濱田晋, 滝川哲也, 

三浦晋, 松本諒太郎, 池田未緒, 佐野貴紀, 片

岡史弥, 佐々木滉, 坂野美紗子, 林秀大. 治療

に難渋した当院の1型自己免疫性膵炎症例. 第14

回 IgG4 関連疾患学会学術集会. 

11) 佐野貴紀, 菊田和宏, 粂潔, 濱田晋, 滝川哲也, 

三浦晋, 松本諒太郎, 池田未緒, 片岡史弥, 

佐々木滉, 坂野美紗子, 林秀大, 正宗淳. 1 型自

己免疫性膵炎における M-ANNHEIM-AiP-Activity-

Score と IgG4-RD Responder Index の比較. 第 14

回 IgG4 関連疾患学会学術集会.  

12) Takanori Sano, Kazuhiro Kikuta, Akira Sasaki, 
Fumiya Kataoka, Mio Ikeda, Yu Tanaka, Ryotaro 

Matsumoto, Naoki Yoshida, Tetsuya Takikawa, 

Shin Miura, Shin Hamada, Kiyoshi Kume, 

Atsushi Masamune. Monitoring of serum IgG4 

levels is useful in the follow-up of patients 
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with type 1 autoimmune pancreatitis. 第 26 回

国際膵臓学会/第 53 回日本膵臓学会大会. 

13) 佐野貴紀, 菊田和宏, 正宗淳. M-ANNHEIM-AIP-

Activity-Score による 1 型自己免疫性膵炎の活

動性評価の有用性の検証. 第 108回日本消化器病

学会総会. 

14) 柾木喜晴, 仲瀬裕志, 正宗淳. 自己免疫性膵炎

の維持療法としてのアザチオプリンの有用性. 

第 108 回日本消化器病学会総会.  

15) Kenji Notohara, Terumi Kamisawa, Toru 

Furukawa, Noriyoshi Fukushima, Tsukasa 

Ikeura, Shigeyuki Kawa, Kazuichi Okazaki. 

Interobserver agreement study on biopsy-

based diagnosis of type 1 autoimmune 

pancreatitis. 26th International Association 

of Pancreatology Meeting. 

16) Kenji Notohara, Terumi Kamisawa, Toru 

Furukawa, Noriyoshi Fukushima, Takeshi 

Uehara, Satomi Kasashima, Tsukasa Ikeura, 

Shigeyuki Kawa, Kazuichi Okazaki. 

Concordance of the histological diagnosis of 

autoimmune pancreatitis with EUS-FNB 

specimens. 第 111 回日本病理学会総会. 

17) 權田真知、増田充弘、児玉裕三. 自己免疫性膵炎

の長期経過における再燃・ステロイド依存のリス

ク因子および悪性腫瘍の発症に関する検討. 第

108 回日本消化器病学会総会 

18) 辻前正弘、増田充弘、児玉裕三. 自己免疫性膵炎

診断におけるEUS-FNAの位置づけに関する多機関

共同研究. 第 103 回日本消化器内視鏡学会総会. 

19) Masahiro Tsujimae, Atsuhiro Masuda, Yuichi 
Hirata, Keisuke Furumatsu, Takashi 

Nakagawa, Seiji Fujigaki, Takao Iemoto, 

Yosuke Yagi, Takuya Ikegawa, Takashi 

Kobayashi, Arata Sakai, Yuzo Kodama. 

Predictive factors for relapse of autoimmune 

pancreatitis in multicenter study. 第 26 回国

際膵臓学会・第 53 回日本膵臓学会大会. 

20) 辻前正弘、増田充弘、重里徳子、児玉裕三. 2 型

自己免疫性膵炎が疑われた 2 例. 第 14 回日本

IgG4 関連疾患学会学術集会 

 

G.知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

1. 特許取得 

該当なし 

2. 実用新案登録 

該当なし 

3. その他 

該当なし 
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別添３ 
 
 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断に関する研究 

新たな唾液腺病変としての“耳管腺”の検討 
研究分担者 高橋裕樹   札幌医科大学医学部免疫・リウマチ内科学 教授 

研究協力者 神田真聡 札幌医科大学医学部免疫・リウマチ内科学 講師 

 

 

研究要旨 

涙腺・唾液腺病変は IgG4 関連疾患の好発病変の 1 つであり，より精度の高い IgG4 涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）診

断基準の作成を目的に改訂基準（2020）を作成したが，従来の基準同様，非侵襲的な項目として「対称性の涙腺・

唾液腺の 2 ペア以上の腫脹」が採用されている．同改訂基準は診断を簡便にしている一方，病理組織検査が必須

になっていないことから，悪性疾患などの除外されない懸念が指摘されている．近年，耳管開口部に新たな唾液

腺として，tubarial salivary gland（耳管腺）が注目されており，同部位が IgG4-RD における標的病変であれ

ば，生検部位の可能性を含め診断に寄与する可能性が想定されたため，主に［18F］FDG PET/CT 検査での耳管腺集

積を判定要素として，IgG4-RD との関連性，臨床的な意義について検討した．コントロールとした頭頸部疾患（舌

癌など）では耳管腺への集積はみられなかったが，涙腺・唾液腺病変を有する IgG4-RD では SUV-MAX が高く，集

積ありの IgG4-RD では頭頸部病変の罹患数が多く，血清 IgG4 レベルが高いなど，活動性を反映している可能性

が示唆された．また，同部位の生検にて IgG4 陽性細胞の浸潤を確認しており，耳管腺が IgG4-RD における病変

部位の 1 つであると考えられた．今後，IgG4-RD 診断における生検部位候補・臨床的意義についてさらに検討が

必要であると考えられた． 

 

A.研究目的 

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）は IgG4 関連疾患
（IgG4-RD）の中で最も罹患頻度が高い病変の 1 つであ
り，またその解剖学的特性から腫脹が肉眼的・触診上
発見されやすく，IgG4-RD の早期診断につながるとこ
ろが大きいと考えられる．特に両側涙腺・唾液腺の 2
組以上の持続性（3 ヶ月以上）の腫脹（いわゆるミクリ
ッツパターン）は IgG4-DS に特徴的とされ，高 IgG4 血
症との組み合わせで早期診断を可能としている．ただ
し，涙腺・唾液腺腫大を生じる疾患は IgG4-RD 以外に
も知られており，悪性リンパ腫を含むリンパ増殖性疾
患や，サルコイドーシスなどの肉芽腫性疾患，結核な
どの感染症が鑑別診断として上げられ，IgG4-DS の診
断基準はこれら疾患を適切に識別できる特異性も求め
られる．特に病理組織学的検査は悪性疾患の除外に有
用であり，従来，涙腺・大唾液腺をその対象としてき
たが，IgG4-DS 改定基準（2020）では口唇腺（小唾液
腺）も選択部位として採用した． 
頭頸部の IgG4-RD では，唾液腺・涙腺が共通した標的
臓器として想定されているが，近年，新たに唾液腺機
能を有し，口腔乾燥症状との関連性が注目されている
器官として，tubarial salivary gland（以下，耳管腺）
がある．そこで，IgG4-DS においてこの耳管腺も病変
として侵されている可能性が推測された．もしそうで
あれば，耳管腺病変が IgG4-RD での唾液腺機能低下の
原因と関連し，また診断において新たな生検部位とし
て考えられることから，IgG4-DS での耳管腺病変につ

いて検討した． 

 

B.研究方法 
札幌医科大学附属病院にて 2009 年から 2020 年の間に
IgG4-RD と診断され，［18F］FDG PET/CT 検査の施行を受
けた 48 例（男性 27 例：女性 21 例，平均 64 歳）を対
象とした．耳管腺は鼻咽頭後外側壁の耳管開口部に位
置しており，［18F］FDG PET/CT 検査上，同部位での集
積の有無，および両群での臨床的特徴などを検討した．
また，コントロールとして 16 例（甲状腺癌，舌癌など）
においても解析を行った． 
なお，IgG4-DS の改訂基準（2020）は以下のとおり； 
１．涙腺，耳下腺あるいは顎下腺の腫脹を持続性（3ヶ
月以上）に認める． 
 a．対称性，2ペア以上 
 b．1 箇所以上 
２．高 IgG4 血症（135 mg/dl 以上）を認める． 
３．涙腺あるいは唾液腺生検組織＊に著明な IgG4 陽性
形質細胞浸潤（IgG4 陽性/IgG 陽性細胞が 40％以上，
かつIgG4陽性形質細胞が10/hpfをこえる）を認める． 
診断は，項目１a＋項目２または項目３を満たすもの，
ないしは項目 1b＋項目２＋項目３を満たすものを確
診とする． 
全身性 IgG4 関連疾患の部分症であり，多臓器病変を伴
うことも多い．鑑別疾患に，サルコイドーシス，多中
心性 Castleman 病，多発血管炎性肉芽腫症，悪性リン
パ腫，癌などがあげられる．従って，項目 1a＋項目 2
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で確診とされる場合も可能であれば生検を施行するこ
とが望ましい． 
（注釈＊）生検組織には口唇腺を含む 
 
（倫理面への配慮） 
患者個人情報に関わる検討については，札幌医科大学
病院の臨床研究・審査委員会の承認を得て実施した． 
 
C.研究結果 

①［18F］FDG PET/CT 検査における耳管腺への集積： 

耳管腺での SUV-Max はコントロールに比し，明らかに

IgG4-RD において高値であり，その中でも，涙腺・唾

液腺炎あり群がなし群に比べ，有意に耳管腺での SUV-

Max が高値であった（4.54 vs 2.49，図）． 

 
図 コントロール，および IgG4 関連涙腺・唾液腺炎

（IgG4-DS）の有無での耳管腺での SUV-Max の比較 

 

②IgG4-RD における耳管腺への集積の有無による臨床

的特徴の差異：集積あり群はなし群に比べ，若く（55

歳 vs 66 歳），頭頸部病変の罹患数が多く（2 個 vs 1

個），血清 IgG4 レベルが高かった（890 mg/dL vs 489 

mg/dL）． 

③耳管腺病変の病理組織学的検査：耳管腺部位の腫脹

を認めた症例での生検において，IgG4 陽性細胞の著明

な浸潤（＞10 個/HPF，IgG4/IgG 陽性細胞比 ＞40％）

を認めた． 

 

D.考察  
本邦における IgG4-RD の診断は原則，包括診断基準に
照らし合わせ，条件を満足しない場合はさらに臓器毎
に作成されている診断基準に照合する二段階で行われ
ている．特に IgG4-RD での罹患頻度が高い IgG4-DS と
自己免疫性膵炎の診断基準においては，病理組織学的

な所見がなくても，特徴的な臨床像を重視し，診断可
能な基準となっている．IgG4-DS の場合はミクリッツ
パターンであり，涙腺・唾液腺の 2 組以上の腫脹が 3
ヶ月以上持続する場合は，生検未施行であっても高
IgG4 血症がみられれば，確定診断とされているが，稀
に非 IgG4-RD においも，ミクリッツパターンを呈し，
さらに高 IgG4 血症を伴う報告がある．従って，改定基
準（2020）においては，「〜可能であれば生検を施行す
ることが望ましい．（注釈＊）生検組織には口唇腺を含
む」と明記されている．今回の IgG4-RD における耳管
腺病変の検討により，［18F］FDG PET/CT 検査における
耳管腺への集積は頭頸部の IgG4 関連病変の存在を示
唆することから，IgG4-DS の診断に有用な情報を提供
するものと考えられた．また，同部位の生検は耳鼻咽
喉科医であれば通常の診療範囲内で施行可能であるこ
とから，より容易なアプローチにより病理組織学的な
所見を入手可能となることが期待できる． 
本研究から IgG4-RD における耳管腺病変の意義を考察
する上でのリミテーションとしては，症例数が少なく，
特にコントロールが限定されており，特異度に関して
はさらなる検討が必要である．また，［18F］FDG PET/CT
検査は保険診療では適用外であり，診断基準への採用
に関しては汎用性の面から，まだ困難であると考えら
れたが，IgG4-RD の診断や疾患活動性・罹患臓器の評
価における［18F］FDG PET/CT 検査の有用性は認識され
つつあり，今後の臨床応用を期待したい． 

 

E.結論 
新たに発見された耳管腺は，IgG4-RD においても標的
臓器の 1つと想定され，［18F］FDG PET/CT 検査での同
部位への集積は診断のみならず，疾患活動性を反映し
ている可能性が示唆された．また，新たな生検部位と
して選択可能であることが期待され，今後，非特異的
病変の有無，臨床的意義についての検討が望まれる 
 

 

F.研究発表 

1.論文発表 

Nagahata K, Kanda M, Kamekura R, Sugawara M, 

Yama N, Suzuki C, Takano K, Hatakenaka M, 

Takahashi H. Abnormal [18F] fluorodeoxyglucose 

accumulation to tori tubarius in IgG4-related 

disease. Ann Nucl Med 36: 200-207, 2022. 

Takano K, Kurose M, Kamekura R, Kanda M, 

Yamamoto M, Takahashi H. Tubarial gland 

involvement in IgG4-related diseases. Acta 

Otolaryngol 142: 616-619, 2022. 

 

2.学会発表 

永幡 研ほか．IgG4 関連疾患における tubarial 

salivary glands 病変に関する検討. 第 65 回日本リウ

マチ学会（神戸），2022 年 4 月． 

高野賢一ほか．IgG4 関連疾患における Tubarial 
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glands の臨床的意義．第 30 回日本シェーグレン症候

群学会（金沢），2022 年 9 月． 

 

G.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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別添３ 

令和 2-4 年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 
IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準 2011 改訂版(2020)の作成 

-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループによる多施設研究 
研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 講師 

研究協力者 佐伯敬子 長岡赤十字病院内科 部長 

研究協力者 長澤 将  東北大学病院 腎高血圧内分泌科 講師 

研究協力者 乳原善文 虎の門病院腎センター内科 部長 

研究協力者 谷口 義典 高知大学医学部附属病院 内分泌代謝・腎臓膠原病内科 講師 

研究協力者 柳田素子 京都大学医学研究科腎臓内科学 教授 

研究協力者 野村英樹 金沢大学附属病院総合診療科 診療科長 

研究協力者 中島 衡  医療法人・相生会 

 

研究要旨 

昨年度日本腎臓学会 IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)ワーキンググループ(WG)は IgG4-RKD 診断基準 2011 版の検

証を行い、特異度は優れるものの(90.0%)、感度が低い(72.7%)という結果を得た。感度が落ちる原因を分析した

後改定案をいくつか作成し、その中で診断能が最も優れた案を IgG4-RKD 診断基準 2020 として発表した（感度

90.9%, 特異度 90.0%）。また日常診療に使いやすいように診断アルゴリズム 2020 も新たに作成した。 

 

A.研究目的 

昨年の検証結果より IgG4-RKD 診断基準 2011 は腎組織
に花筵状線維化を欠く場合、組織学的に証明された腎
外病変がないと possible（非 IgG4-RKD）に分類されて
しまい、感度が低下する点などが課題として挙げられ
た。今回改訂版作成を目的とした。 

 

B.研究方法 
2011 版の課題について WG で各項目の修正や新たな項
目追加の提案を行い、それぞれの変更を行った時の感
度・特異度から陽性尤度比および陰性尤度比を算出し、
最も診断性能に優れていたものを改訂版とする。 
（倫理面への配慮） 
今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策定した「人
を対象とする医学系研究に関する倫理指針」を厳格に
遵守し、以下のごとく倫理的配慮を行った。 
1） 患者の個人情報・機密の保護と管理 
研究の実施においては患者氏名を研究症例番号により
匿名化し、患者個人情報の機密保護について十分な配
慮を行った 
2） インフォームド・コンセントの手順 
本研究は通常の保険診療において得られるカルテ情報
による既存資料を用いた後方視的調査であるため、必
ずしも文書による同意が必要ではない。そのため研究
概要をウェブサイト上で公開し、不参加の申し出を受
け付け参加・不参加の自由をはかった。 
 
C.研究結果 

修正案として A 案)花筵状線維化を組織項目からはず

す、B 案）腎組織の IgG4 陽性形質細胞浸潤について、

IgG4/IgG 陽性細胞比> 40%“and/or”IgG4 陽性細胞

>10/hpf、を“and”とする、が提案されたがいずれも

2011 版より劣るため却下した。C 案)腎外病変として

組織で証明された病変以外に IgG4 関連疾患に特徴的

な臨床・画像所見を追加する、についてはいくつかの

組み合わせを検討した結果、1.両側涙腺腫脹、2.両側

顎下腺腫脹、3.1 型自己免疫性膵炎に合致する画像所

見、4.後腹膜線維症に合致する画像所見のいずれかが

あった場合腎外病変あり、とする案が感度 90.9%、特

異度 90.0%、陽性尤度比 9.09、陰性尤度比 0.10 と最

も優れていたためそれを採用した。（2011 版は各々

72.7%、90.0%、7.27、0.30） 

 

D.考察  

IgG4-RD の診断については 2019 年に ACR/EULAR IgG4-

RD 分類基準が発表され、IgG4-RD を強く示唆する臨

床、画像所見が示された。IgG4-RKD の診断においても

腎外病変の診断にあたり生検結果のみを重んじるので

はなく、IgG4-RD に特徴的な臨床、画像所見を取り入

れることにより特異度を落とさずに感度をあげること

ができた。 

 

E.結論 
新たな腎外病変の項目（臨床・画像所見）追加により
IgG4-RKD 診断基準 2011 版より診断性能に優れた改訂
版(2020 版)を作成した。 
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F.研究発表 

1.論文発表 

1) SaekiT, Kawano M, Nagasawa T, Ubara Y, 

Taniguchi Y, Yanagita M, Nishi S, Nagata M, 

Hisano S, YamaguchiY, Nomura H, Saito T, 

Nakashima H. Validation of the diagnostic 

criteria for IgG4-related kidney disease (IgG4-

RKD) 2011, and proposal of a new 2020 version. 

Clin Exp Nephrol. 2021;25(2):99-109. 

2) 佐伯敬子、川野充弘、長澤将、乳原善文、谷口義

典、柳田素子、西慎一、長田道夫、久野敏、山口裕、

野村英樹、斉藤喬雄、中島衡. IgG4 関連腎臓病診断

基準 2020（IgG4 関連腎臓病診断基準 2011 改訂

版）. 日腎会誌 2021；63（2）：187‒197． 

  

2.学会発表 

1) 佐伯敬子、川野充弘、乳原善文、谷口義典、斉藤

喬雄、中島衡。IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準の

検証-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループ(WG)

による多施設研究。第 64 回日本リウマチ学会総会、

学術集会 2020,8,17-9,15 (WEB) 

2) 佐伯敬子、川野充弘、長澤将、乳原善文、谷口義

典、柳田素子、西慎一、長田道夫、久野敏、山口裕、

斉藤喬雄、中島衡. IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基

準の検証-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループ

による多施設研究. 第 63 回日本腎臓学会学術総会 

2020,8,19-21 (ハイブリッド開催),横浜市 

3) Kawano M, Saeki T, Nagasawa T, Ubara Y, 

Taniguchi Y, Yanagita M, Nishi S, Nagata M, 

Hisano S, Yamaguchi Y, Saito T, Nakashima H. A 
revised version of the diagnostic criteria for 

IgG4-related kidney disease 2011. 第 63 回日本腎

臓学会学術総会 Late breaking session 

2020,8,19-21 (ハイブリッド開催),横浜市 

4) 佐伯敬子、乳原善文、谷口義典、斉藤喬雄、中島

衡、川野充弘。IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準

2020(2011 改訂版)：日本腎臓学会 IgG4-RKD ワーキン

ググループ(WG)報告。第 65 回日本リウマチ学会総

会、学術集会 2021,4,26-4,28,（ハイブリッド開催）

神戸市（発表予定） 

 

G.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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別添３ 

令和 2-4 年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 
日本人腎患者における 2019 ACR/EULAR IgG4 関連疾患分類基準の検証： 

日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループ(WG)による後方視的多施設研究 
研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 講師 

研究協力者 佐伯敬子 長岡赤十字病院内科 部長 

研究協力者 長澤 将  東北大学病院 腎高血圧内分泌科 講師 

研究協力者 乳原善文 虎の門病院腎センター内科 部長 

研究協力者 谷口 義典 高知大学医学部附属病院 内分泌代謝・腎臓膠原病内科 講師 

研究協力者 柳田素子 京都大学医学研究科腎臓内科学 教授 

研究協力者 中島 衡  医療法人・相生会 

 

研究要旨 

2019 年にアメリカリウマチ学会(ACR)、ヨーロッパリウマチ学会(EULAR)に承認された IgG4 関連疾患(IgG4-
RD)分類基準の診断能を日本人腎患者コホートで検証した。結果、感度 90.9%、特異度 98.0%、陽性的中率 
98.0%、陰性的中率 90.7%であり、2019 ACR/EULAR IgG4 関連疾患分類基準は日本人 IgG4 関連腎臓病の診断

に極めて有用であることが示された。 

 

A.研究目的 

2019 年 IgG4-RD 分類基準の日本人の IgG4 関連腎臓病
(IgG4-RKD)診断における有用性を検討する。 

 

B.研究方法 

IgG4-RKD 診断基準 2020 作成のため日本腎学会 IgG4-

RKD ワーキンググループ(WG)関連施設で後方視的に集

積した 105 例（IgG4-RKD 55 例、Mimicker 50 例）を

IgG4-RD 分類基準で IgG4-RD か否かに分類し、その結

果を WG による診断と比較した。 

（倫理面への配慮） 
今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策定した「人
を対象とする医学系研究に関する倫理指針」を厳格に
遵守し、以下のごとく倫理的配慮を行った。 
1） 患者の個人情報・機密の保護と管理 
研究の実施においては患者氏名を研究症例番号により
匿名化し、患者個人情報の機密保護について十分な配
慮を行った 
2） インフォームド・コンセントの手順 
本研究は通常の保険診療において得られるカルテ情報
による既存資料を用いた後方視的調査であるため、必
ずしも文書による同意が必要ではない。そのため研究
概要をウェブサイト上で公開し、不参加の申し出を受
け付け参加・不参加の自由をはかった。 
 
C.研究結果 

IgG4-RKD は Mimicker に比べ血清 IgG4 が高値で低補体

血症、腎画像異常、腎外病変の頻度が高かった。腎生

検は IgG4-RKD 92.7%、Mimicker 100%に施行され、腎

間質の IgG4 陽性形質細胞浸潤は IgG4-RKD の 94.1%、

Mimicker の 32.5%に認められた。IgG4-RD 分類基準を

用いると除外基準により IgG4-RKD 55 例中 4 例(7%)、

Mimicker 50 例中 24 例(48%)が除外された（IgG4-

RKD；疾患特異抗体 3、著明な好酸球増多 1。

Mimicker；発熱、ステロイド無効、疾患特異抗体、壊

死性血管炎等）。残りの IgG4-RKD 51 例中 50 例は、組

織、免疫染色、腎外病変の各項目の総点数が 20 点以

上で IgG4 関連疾患と分類された。Mimicker 26 例では

1 例のみ IgG4 関連疾患と分類された（感度 90.9%、特

異度 98.0%、陽性的中率 98.0%、陰性的中率 

90.7%）。 

 

D.考察  

日本人 IgG4-RKD は血清 IgG4 がほぼ全例高値であり、

また高率に腎外病変を伴う。腎画像異常、低補体血症

も頻度が高く、結果 ACR/EULAR 分類基準では高得点と

なるものが多い。一方 IgG4-RKD の鑑別として重要な

ANCA 関連血管炎や多中心性キャッスルマン病などは除

外基準できちんと除外されていた。今後日本以外での

検証も必要である。 

 

E.結論 
2019 ACR/EULAR IgG4-RD 分類基準は日本人の IgG4-
RKD 診断に極めて有用である。 
 

F.研究発表 

1.論文発表 

1) Saeki T, Nagasawa T, Ubara Y, Taniguchi Y, 

Yanagita M, Nishi S, Nagata M, Yamaguchi Y, 

Saito T, Nakashima H, Kawano M. Validation of 

the 2019 ACR/EULAR criteria for IgG4-related 
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disease in a Japanese kidney disease cohort: a 

multicentre retrospective study by the IgG4-

related kidney disease working group of the 

Japanese Society of Nephrology. Ann Rheum Dis. 

2021;23:annrheumdis-2020-219510. 

 

2.学会発表 

1) SaekiT, Kawano M, Nagasawa T, Ubara Y, 
Tanigaki Y, Yanagita M, Nishi S, Nagata M, 

Hisano S, Yamaguti Y, Saito T, Nakashima H. 

Validation of the 2019 ACR/EULAR classification 

criteria for IgG4-related disease in a Japanese 

kidney disease cohort: a multi-center 

retrospective study by the IgG4-related kidney 

disease (IgG4-RKD) working group of the Japanese 

Society of Nephrology. EULAR 2020 e-congress 

2020,6,5-9,1 

2) 佐伯敬子、長澤将、乳原善文、谷口義典、柳田素

子、西慎一、長田道夫、山口裕、斉藤喬雄、中島衡、

川野充弘。2019 ACR/EULAR IgG4 関連疾患分類基準

(IgG4-RD 分類基準)は日本人の IgG4 関連腎臓病診断に

有用である。第 64 回日本腎臓学会学術総会 

2021,6,18-20 (ハイブリッド開催),横浜市（発表予

定） 

 

G.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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別添３ 
令和 2-4 年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 
 

IgG4 関連腎臓病における長期予後に関する研究 
 

研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 臨床教授 
研究協力者 水島伊知郎 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 助教 

 
研究要旨：IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)は，良好な初期のステロイド治療反応性を認める

が，遷延性腎機能障害や不可逆的腎萎縮をきたす症例も多いことが報告されている。一方

で，長期経過における腎予後や生命予後，悪性腫瘍罹患などについては十分に検討されて

おらず，日本腎臓学会 IgG4-RKD ワーキンググループにおいて，IgG4-RKD 症例 95 例

の診断時臨床・画像・病理学的所見や長期臨床経過中の腎機能推移，悪性腫瘍罹患，死亡，

糖質コルチコイド毒性を後方視的に調査した。診断時の eGFR 中央値 46 mL/min/1.73m2 
(四分位範囲 29-69)の症例集団の 97%にステロイド治療が行われ，治療初期に腎機能の改

善(ΔeGFR 中央値+27 mL/min/1.73m2)を認めた。中央値 71 ヶ月の観察期間において，

CKD 到達は 30.6/100 人年にみられ，観察期間中に 68.4%の症例が CKD の状態に至り，

3例が腎代替療法を導入された。年齢性別調整Cox回帰分析において，治療導入時のeGFR
低値，既存の高血圧，腎組織における広範な線維化が CKD 到達の関連因子であった。ま

た，本邦の疫学統計を用いて算出した悪性腫瘍の標準化罹患比は 1.52 (95%信頼区間 0.88-
2.43)と高い傾向を示し，一方で標準化死亡比は 0.94 (95%信頼区間 0.45-1.72)と一般人口

と同等であった。死亡や重篤感染症罹患に対して，診断時腎機能よりも治療開始後 3 か月

以内の腎機能最良値が有意な影響を与えていた。IgG4-RKD において CKD に至る症例は

多いが，早期診断・早期治療により治療開始後 3 か月以内の良好な腎機能を達成すること

で，腎予後・生命予後改善が期待でき，また，維持治療により末期腎不全への進行は稀で

あると考えられた。一般人口と比較し死亡率の上昇は明らかでないが，IgG4 関連疾患全

体と同様に悪性腫瘍罹患との関連が示唆され，定期的スクリーニングの実施が推奨され

る。 
 
Ａ．研究目的 
 IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)の長期経過にお

ける腎予後や生命予後，悪性腫瘍罹患の実態を明

らかにし、それらの関連因子を探索する。 
 
Ｂ．研究方法 
専門医が最終診断を下した IgG4-RKD 患者 95

例を対象に，診断時臨床・画像・病理学的所見や

長期臨床経過中の腎機能推移，悪性腫瘍罹患，死

亡，糖質コルチコイド(GC)毒性を後方視的に調査

した。年齢性別調整 Cox 回帰分析を行い， CKD
到達の関連因子を探索した。本邦の疫学統計を用

いて悪性腫瘍の標準化罹患比(SIR)，標準化死亡

比(SMR)を算出した。 
（倫理面への配慮） 
 今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策

定した「人を対象とする医学系研究に関する倫

理指針」を厳格に遵守し、以下のごとく倫理的

配慮を行った。 
個人情報保護の観点から、患者情報・臨床情

報は匿名化し、厳重に管理した。 
 

Ｃ．研究結果 
 IgG4-RKD 95 例は高齢（中央値 69 歳）で男

性優位（79%）であり，診断時の eGFR 中央値

は 46 mL/min/1.73m2 (四分位範囲 29-69)であっ

た。92 例(97%)が GC 治療を受け，治療初期の

腎機能改善(ΔeGFR 中央値+27 mL/min/1.73m2)
を認めた。eGFR <60 mL/min/1.73m2の CKD
到達は 30.6/100 人年にみられ，観察期間中に

68.4%の症例が CKD の状態に至り，3 例が腎代

替療法を導入された。年齢性別調整 Cox 回帰分

析において CKD 到達の関連因子を探索したとこ

ろ，治療導入時の eGFR 低値(per 10 
mL/min/1.73m2, hazard ratio [HR] 0.71, 95% 
confidence interval [CI] 0.63-0.80),既存の高血

圧(HR 1.81, 95% CI 1.08-3.04),腎組織における

広範な線維化(>50% vs. <5%, HR 2.58, 95% CI 
1.10-6.02)が有意に関連していた。 

10 例が観察期間中に死亡し，悪性腫瘍，重症
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感染症，脳出血，心筋梗塞などが死因であっ

た。粗死亡率は 1.68/100 人年であり，SMR は

0.94 (95% CI 0.45-1.72)であった。Cox 回帰分析

にて抽出された死亡の関連因子は，診断時年齢 
(HR 1.16, 95% CI 1.06–1.28)と治療開始後 3 か

月以内の eGFR 最良値(HR 0.67, 95% CI 0.45–
0.99)であった。 

16 例において観察期間中に悪性腫瘍罹患がみ

られ，発症率は 2.93/100 人年，SIR 1.52 (95% 
CI 0.88-2.43)であった。 

GC 毒性の発生率は，重篤感染症 1.80/100 人

年，心血管イベント 1.61/100 人年，椎体骨折

0.88/100 人年などであった。重篤感染症の関連

因子として，治療開始後 3 か月以内の eGFR 最

良値(HR 0.63, 95% CI 0.46–0.88)が抽出され

た。 
 
Ｄ．考察 
 IgG4-RKD の長期予後を観察した本検討にお

いて，高齢者が多い IgG4-RKD では高率に

CKD に至ることが確認されたが，CKD 到達に

対して治療開始前の eGFR 低下，また腎生検に

おける広範な線維化が有意に関連しており，早

期診断・早期治療により腎予後改善が期待でき

ると考えられた。また，治療開始後 3 か月以内

に良好な腎機能を達成することにより，生命予

後改善や重篤感染症のリスク低下が得られる可

能性も示唆された。CKD には到達しても 10 年

以上の経過でその eGFR を維持している症例が

多く認められ，維持治療により末期腎不全への

進行を抑制できている可能性も示唆された。 
一般人口と比較し，IgG4-RKD における死亡

率の上昇は明らかでなく，死因では悪性腫瘍，

重症感染症，脳出血，心筋梗塞などがみられ，

原疾患である IgG4 関連疾患が死因とはなってい

なかった。一方で，IgG4 関連疾患全体と同様に

悪性腫瘍罹患率は一般人口よりも高く，定期的

スクリーニングの実施が推奨される。悪性腫瘍

の早期発見と治療により，IgG4-RKD 症例の予

後改善が期待できることが示唆された。 
 
Ｅ．結論 
 IgG4-RKD は高率に CKD に至るが，維持治療

により末期腎不全への進行は稀である。また，早

期診断・早期治療により治療開始後 3 か月以内に

良好な腎機能を達成することで，生命予後の改善

も期待できることが示唆された。一般人口と比較

し死亡率の上昇は明らかでないが，IgG4 関連疾

患全体と同様に悪性腫瘍罹患との関連が示唆さ

れ，定期的スクリーニングの実施が推奨される。 

Ｆ．研究発表 
1.論文発表 
なし 
 
2.  学会発表 
1. Ichiro Mizushima, Takako Saeki, Daisuke 
Kobayashi, Hiroki Hayashi, Yoshinori Taniguchi, 
Hirosuke Nakata, Shoko Matsui, Tasuku Nagasawa, 
Motoko Yanagita, Mitsuhiro Kawano. 
Immunoglobulin G4-related kidney disease’s 
predisposition to chronic renal dysfunction, 
complications of malignancy, and mortality: a long-
term nationwide multicenter study in Japan. EULAR 
2022. Jun 1-4, 2022. In submission 
 
Ｇ．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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別添３ 

令和 2-4 年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 
分担研究報告書 

 
2019ACR/EULAR 分類基準を用いた IgG4 関連疾患診断における 

疾患特異的自己抗体陽性の意義に関する研究 

研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 臨床教授 
研究協力者 水島伊知郎 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 助教 
 

研究要旨：臨床試験や観察研究におけるより均一な対象者の選定を主な目的として、

ACR/EULAR による IgG4 関連疾患(IgG4-RD)分類基準が 2019 年に公表された。同基準

は極めて高い特異度(97.8～99.2%)を示していたが、実臨床における同基準の精度、特に

感度については十分検証されていない。今回我々は、専門医が診断を下した IgG4-RD 患

者 162 例、mimicker 患者 130 例を対象に、2019 ACR/EULAR 分類基準の感度、特異度

を算出した。また、偽陰性例の特徴について、IgG4-RD 群において群間比較、ロジステ

ィック回帰分析を行った。ACR/EULAR 分類基準の感度は 72.8%、特異度は 100%であ

った。44 例の偽陰性例の中で、20 例は除外基準に抵触し、27 例は inclusion point が基

準に満たなかった。真陽性例と比較し、偽陰性例は罹患臓器数が少なく、血清 IgG4 値が

低く、生検率が低かった。年齢・性別で調整したロジスティック回帰分析においても、

IgG4-RD 例における真陽性には罹患臓器数(OR 2.062,)と生検施行の有無(OR 2.303)が有

意に関連していた。18 例が疾患特異的自己抗体陽性のために除外基準に抵触したが、そ

のうち 2 例のみが自己抗体に関連した自己免疫疾患を発症した。疾患特異的自己抗体陽

性の偽陰性例の臨床像は、真陽性例のものと差異を認めなかった。以上の結果より、日常

臨床における同基準の優れた特異性が示された。疾患特異的自己抗体陽性は同基準の感度

を下げる一因であったが、患者の臨床像への影響は小さく、日常臨床における診断に与え

る影響は限定的であることが示唆された。 

 
 
Ａ．研究目的 
 日常診療における2019 ACR/EULAR分類基準

を用いた IgG4 関連疾患(IgG4-RD)診断の精度を

検証し、偽陰性例の特徴を明らかにする。 
 
Ｂ．研究方法 
専門医が最終診断を下した IgG4-RD 患者 162

例、mimicker 患者 130 例を対象に、 2019 
ACR/EULAR 分類基準の感度、特異度、またそれ

ぞれの項目の充足度を算出した。mimicker 症例

は、担当医の判断により血清 IgG4 値測定が行わ

れ、血清 IgG4 > 105 mg/dL であり、かつ最終診

断が非 IgG4-RD とされた症例とした。偽陰性例

の特徴に関して、IgG4-RD 群において真陽性例と

偽陰性例との群間比較を行った。また、ロジステ

ィック回帰分析により真陽性例に関連する因子

を探索した。 
 
（倫理面への配慮） 
 今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策

定した「人を対象とする医学系研究に関する倫

理指針」を厳格に遵守し、以下のごとく倫理的

配慮を行った。 
個人情報保護の観点から、患者情報・臨床情

報は匿名化し、厳重に管理した。 
 

Ｃ．研究結果 
 IgG4-RD 例、mimicker 例いずれも高齢（中

央値それぞれ 67 歳、60 歳）で男性優位（それ

ぞれ 67%、60%）であった。mimicker 例の最終

診断は主に悪性腫瘍（31 例）、血管炎（6 例）、

サルコイドーシス（5 例）、動脈瘤（27 例）であ

った。 
ACR/EULAR 分類基準の感度は 72.8%、特異

度は 100%であった。44 例の偽陰性例の中で、

20 例は除外基準に該当し、27 例は inclusion 
point が基準に満たなかった。真陽性例と比較

し、偽陰性例は罹患臓器数が少なく、血清 IgG4
値、生検率が低かった。年齢・性別調整ロジス

ティック回帰分析においても、IgG4-RD 例にお

ける真陽性には罹患臓器数（OR 2.062）と生検

施行（OR 2.303）が有意に関連していた。 
18 例が疾患特異的自己抗体陽性により除外基

準に該当したが、うち 2 例のみが自己抗体に関
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連した自己免疫疾患と診断された。17 例は

Inclusion criteria score ≥20 であった。また、特

異的自己抗体陽性 18 例の血清 IgG4 値、罹患臓

器数や inclusion point は真陽性例のものと差異

を認めなかった。 
 
Ｄ．考察 
 2019 ACR/EULAR 分類基準の作成の際に、検

証に用いられた 2 つのコホートでは感度が 82.0
～85.5%、特異度が 97.8%～99.2%であったと報

告されており、極めて高い特異度を有する基準

であった。この良好な特異度は、今回の日常臨

床で診療する症例における検討においても同様

であり、mimicker 症例は比較的血清 IgG4 値が

高かったにもかかわらず、偽陽性例は認められ

なかった。単施設の検討ではあるが、日常臨床

における本分類基準の優れた特異度が示唆され

る。 
一方で、今回の検討における感度は 72.8%で

あり、特異度と比較し劣っていた。偽陰性例

は、既報と同様に罹患臓器数が少なく、生検施

行の頻度が少ないという特徴を有していた。さ

らに今回の検討では、偽陰性例のうち疾患特異

的自己抗体陽性により除外された症例の割合

（41%）が既報（11%）より高く、感度を低下さ

せた要因の一つであった。しかしながら、疾患

特異的自己抗体陽性例のほとんどは抗体に対応

する自己免疫疾患を発症せず、また分類基準の

inclusion point も十分に高値であった。したが

って、日常臨床における IgG4-RD 診断では、疾

患特異的自己抗体陽性のみをもって必ずしもそ

の診断を除外しなくてよいと考えられる。 
今後は、多施設共同研究によるさらに多数例

での検討が必要であると考えられた。 
 
Ｅ．結論 
 IgG4-RD の 2019 ACR/EULAR 分類基準は日

常臨床においても優れた特異性を有する。疾患特

異的自己抗体陽性は本分類基準の感度を下げる

一因であったが、患者の臨床像への影響は小さく、

日常臨床における診断に与える影響は限定的な

ものと考えられる。 
 
Ｆ．研究発表 
 1.  論文発表 
Ichiro Mizushima, Takahiro Yamano, Hiroyuki 
Kawahara, Shinya Hibino, Ryo Nishioka, Takeshi 
Zoshima, Satoshi Hara, Kiyoaki Ito, Hiroshi Fujii, 
Hideki Nomura, Mitsuhiro Kawano. Positive disease-
specific autoantibodies have limited clinical 

significance in diagnosing IgG4-related disease in 
daily clinical practice. Rheumatology (Oxford). 2020 
Dec 12:keaa783. doi: 10.1093/rheumatology/keaa783. 
Online ahead of print. 
 
2.  学会発表 
1. Ichiro Mizushima, Takahiro Yamano, Hiroyuki 
Kawahara, Shinya Hibino, Ryo Nishioka, Takeshi 
Zoshima, Satoshi Hara, Kiyoaki Ito, Hiroshi Fujii, 
Hideki Nomura, Mitsuhiro Kawano. Positive disease 
specific autoantibodies lower diagnostic sensitivity but 
have little clinical significance in diagnosing IgG4-
related disease using the 2019 ACR/EULAR 
classification criteria in daily clinical practice. EULAR 
2020. E-Congress. Jun 3-6, 2017. 
                   
Ｇ．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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別添３ 

令和 2-4 年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 
分担研究報告書 

 
IgG4 関連疾患における死亡率とその関連因子に関する研究 

 
研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 臨床教授 
研究協力者 水島伊知郎 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 助教 

 

研究要旨：自己免疫性膵炎においては，生命予後についての検討がいくつか行われている

が，他の臓器病変を含む IgG4 関連疾患全体においては未だ十分な検討が行われていな

い。今回我々は，IgG4 関連疾患における死亡率とその関連因子について明らかにするこ

とを目的とし，単施設における IgG4 関連疾患症例の診療情報を後方視的に検討した。粗

死亡率に加え，本邦の死亡統計を参照し標準化死亡比(SMR)を算出した。また死因につい

ても調査し，さらに Cox 回帰分析にて死亡関連因子を探索した。男性割合 69.3%，年齢

中央値 68 歳(四分位範囲[IQR] 60-75)の 179 例が解析され，観察期間中央値は診断から

47 ヶ月(IQR 17-84)であった。10 人(5.6%)が観察期間中に死亡し，5 例は悪性腫瘍による

死亡であった。粗死亡率は 11.1/1,000 人年であり，本邦の死亡統計を使用して算出した

標準化死亡比は 0.86(95%信頼区間[CI] 0.41-1.59)であった。単変量 Cox 回帰分析では，

診 断 時 の 罹 患 臓 器 数 ( ハ ザ ー ド 比 [HR] 1.45, 95% CI 1.02-2.05) ， eGFR <45 
mL/min/1.73m2(vs. ≥45, HR 8.48, 95% CI 2.42-29.79)，および観察期間内の悪性腫瘍の

併存(HR 3.93, 95% CI 1.10-14.02)が生存期間に有意に関連した。以上の結果より，IgG4
関連疾患において，診断時の多臓器罹患や腎機能障害に加え，臨床経過中の悪性腫瘍の合

併が死亡に関連することが示唆された。 

 
 
Ａ．研究目的 
 IgG4 関連疾患における死亡率とその関連因子

について明らかにする。 
 
Ｂ．研究方法 
専門医が最終診断を下した IgG4 関連疾患

(IgG4-RD)患者 179 例を対象に，診療情報を後方

視的に検討した。粗死亡率に加え，本邦の死亡統

計を参照し標準化死亡比(SMR)を算出した。また

死因についても調査し，さらに Cox 回帰分析にて

死亡関連因子を探索した。 
（倫理面への配慮） 
 今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策

定した「人を対象とする医学系研究に関する倫

理指針」を厳格に遵守し、以下のごとく倫理的

配慮を行った。 
個人情報保護の観点から、患者情報・臨床情

報は匿名化し、厳重に管理した。 
 

Ｃ．研究結果 
 解析対象者は 179 症例であった。うち 124 人

(69.3%)が男性で，年齢の中央値は 68 歳(四分位

範囲[IQR] 60-75)，観察期間の中央値は診断から

47 ヶ月(IQR 17-84)であった。うち 10 人(5.6%)

が観察期間中に死亡し，5 例は悪性腫瘍による死

亡であった。粗死亡率は 11.1/1,000 人年であっ

た。 
本邦の死亡統計を参照し年齢と性別を調整す

ると，今回の患者集団において観察期間中に

11.6 人の死亡が予期され，標準化死亡比は

0.86(95%信頼区間[CI] 0.41-1.59)であった。 
単変量 Cox 回帰分析では，診断時の罹患臓器

数(ハザード比[HR] 1.45, 95% CI 1.02-2.05), 
eGFR <45 mL/min/1.73m2(vs. ≥45, HR 8.48, 
95% CI 2.42-29.79), および観察期間内の悪性腫

瘍の併存(HR 3.93, 95% CI 1.10-14.02)が生存期

間に有意に関連した。 
 
Ｄ．考察 
 今回の検討では，自己免疫性膵炎症例を中心

とする既報と異なり，唾液腺・涙腺罹患症例を

中心に様々な臓器病変を有する IgG4-RD 症例に

ついて，生命予後を検討した。その結果，一般

人口と比較した明らかな死亡率の上昇は認めら

れなかったものの，本疾患における死亡には多

臓器罹患，腎機能障害，悪性腫瘍の合併が有意

に関連していることが示唆された。 
悪性腫瘍と IgG4-RD との関連は多くの研究で
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検証されているが，未だその結論は得られてい

ない。今回の検討では，解析された IgG4-RD 症

例において悪性腫瘍の標準化罹患比は有意に高

く，さらに観察期間中の悪性腫瘍罹患が死亡と

有意な関連を有していた。これらの結果から，

定期的な悪性腫瘍スクリーニングは，腫瘍の早

期診断・治療の契機となり，予後改善に寄与す

る可能性が示唆された。 
一方で，多臓器罹患や腎機能障害も IgG4-RD

における死亡と関連していた。多臓器罹患は高

疾患活動性を反映するものとしても捉えられて

いる。また，一般に腎機能障害は生命予後を悪

化させることが知られている。これらのリスク

因子を早期に同定するためにも，定期的な全身

スクリーニングは重要であると考えられる。一

方で，これらのリスク因子に対するどのような

治療介入が予後改善につなるのかは今後の検討

で明らかにされる必要がある。 
 
Ｅ．結論 
 IgG4 関連疾患の死亡率は, 年齢と性別にて調

整した本邦の一般人口の死亡率と比して有意差

を認めなかった。診断時の多臓器罹患や腎機能障

害に加え，臨床経過中の悪性腫瘍の合併が死亡に

関連することが示唆された。死亡関連因子を早期

に探知し介入することで IgG4 関連疾患の予後を

改善する可能性がある。 
 
Ｆ．研究発表 
 1.  論文発表 
  なし 
 
2.  学会発表 
1. Ichiro Mizushima, Hiroyuki Kawahara, Takahiro 
Yoshinobu, Seung Shin, Ryohei Hoshiba, Ryo 
Nishioka, Takeshi Zoshima, Satoshi Hara, Yasunori 
Suzuki, Kiyoaki Ito, Mitsuhiro Kawano. Mortality and 
its related factors in patients with IgG4-related disease: 
A Japanese single-center study. EULAR 2021. E-
Congress. Jun 2-5, 2021. 
                   
Ｇ．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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別添３ 
令和 2-4 年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 
IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)における補体系の役割 

－日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループ(WG)による多施設研究 

 
研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 講師 

研究協力者 佐伯敬子 長岡赤十字病院内科 部長 

研究協力者 長澤 将  東北大学病院 腎高血圧内分泌科 講師 

研究協力者 乳原善文 虎の門病院腎センター内科 部長 

研究協力者 谷口 義典 高知大学医学部附属病院 内分泌代謝・腎臓膠原病内科 講師 

研究協力者 柳田素子 京都大学医学研究科腎臓内科学 教授 

研究協力者 中島 衡  医療法人・相生会 

 

研究要旨 

 IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)は 50-70%に低補体血症を認めるがその意義は不明である。今回 IgG4-RKD60 例

について低補体血症の有無により臨床、病理学的差異を検討したところ、低補体血症群は血清 IgG-IgG4 値が有

意に高く、その値は補体値と逆相関しており、さらに腎間質炎症の広がりがより高度で尿細管基底膜に C1q 沈着

を認めた。IgG4-RKD では IgG4 以外の IgG サブクラスが主に古典的経路により補体を活性化し、腎間質の炎症

の広がりに関与している可能性が示された。 

 

A.研究目的 

IgG4-RKD における補体系の役割を検討する。 

 

B.研究方法 

2012 年 4 月から 2019 年 5 月の間に IgG4-RKDWG 関連施

設において IgG4-RKD と診断された症例を低補体血症

あり(L 群)、なし(N 群)に分け両群の臨床、腎組織所

見を後方視的に比較検討した。 

（倫理面への配慮） 
今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策定した「人
を対象とする医学系研究に関する倫理指針」を厳格に
遵守し、以下のごとく倫理的配慮を行った。 
1） 患者の個人情報・機密の保護と管理 
研究の実施においては患者氏名を研究症例番号により
匿名化し、患者個人情報の機密保護について十分な配
慮を行った 
2） インフォームド・コンセントの手順 
本研究は通常の保険診療において得られるカルテ情報
による既存資料を用いた後方視的調査であるため、必
ずしも文書による同意が必要ではない。そのため研究
概要をウェブサイト上で公開し、不参加の申し出を受
け付け参加・不参加の自由をはかった。 
 
C.研究結果 

60 例中 42 例(70%)が L 群だった．L群の多くは C3, 

C4,CH50 すべて低下しており，CH50 著減( 10U/ml 以

下)を 46%に認めた.年齢，性別，腎外病変は両群で差

はなかった．治療前 eGFR は L 群で低い傾向にあった

が有意差はなかった(p=0.076)．IgG4 以外の血清 IgG

サブクラス(IgG-IgG4)値(mg/dl)は L 群で有意に高値

であり(p=0.000)，その値は C3, C4, CH50 値と各々逆

相関していた(p<0.01)．血清 IgG4 値は両群で差はな

く，補体値とも相関はなかった．53 例で腎組織が得ら

れ(70%は L 群)、全例で IgG4 陽性細胞浸潤を伴う尿細

管間質の炎症を認めた．光学顕微鏡では L 群は N 群に

比して腎間質の炎症の広がりが有意に高度であり

(p=0.035)，C3，CH50 値は腎間質の炎症の広がりと逆

相関していた．腎間質の浸潤 IgG4 陽性細胞数，IgG4

陽性細胞/IgG 陽性細胞比に差はなかった．蛍光抗体法

では尿細管基底膜(TBM)の IgG と補体(C3,C1q)の沈着

頻度は L群で高い傾向だったが有意差はなかった．

TBM の C1q の沈着は L群にのみ認められた(40% vs.0%)  

 

D.考察  

既報(Fujiwara ら、Mod Rheumatol,2021)と同様、

IgG4-RKD において低補体血症は IgG4 以外の IgG サブ

クラス高値と関連していることが今回の多数例の検討

で確認された。また腎組織では低補体は腎間質炎症の

より広範囲の広がりと TBM の C1q 沈着に関与している

ことが新たに示された。山口らは IgG4-RKD の TBM で

は IgG4 以外のサブクラス（主に IgG1）も同時に沈着

していることを報告しており(Hum Pathol 2012)、こ

れらが主に古典的経路により補体の活性化に関与して

いる可能性が考えられる。今後低補体血症が IgG4-RKD

の臨床経過、予後に及ぼす影響も含め、さらなる大規

模コホートでの検討が望まれる。 
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E.結論 
IgG4-RKD においては IgG4 以外の IgG サブクラスが，
主に古典的経路により補体を活性化し，腎間質の炎症
の広がりに関与している可能性が示された． 
 

F.研究発表 

1.論文発表 

1) Saeki T, Nagasawa T, Ubara Y, Taniguchi Y, 

Yanagita M, Nishi S, Nagata M, Yamaguchi Y, 

Saito T, Nakashima H, Kawano M. Comparison of 

clinicopathological features between patients 

with and without hypocomplementemia in IgG4-

related kidney disease. Nephrol Dial Transplant. 

2022;Dec 1, https://doi.org/10.1093/ndt/gfac317 

 

2.学会発表 

1) 佐伯敬子、長澤将、乳原善文、谷口義典、柳田素

子、西慎一、長田道夫、山口裕、斉藤喬雄、中島衡、

川野充弘。低補体血症に有無による IgG4 関連腎臓病

(IgG4-RKD)の臨床・腎病理所見の違い-日本腎臓学会

IgG-RKD ワーキンググループ(WG)による多施設研究 

第 66 回日本リウマチ学会総会学術集会 

2022,4,25-27 横浜市（ハイブリッド開催） 

2) 佐伯敬子、長澤将、乳原善文、谷口義典、柳田素

子、西慎一、長田道夫、山口裕、斉藤喬雄、中島衡、

川野充弘。低補体血症の有無による IgG4 関連腎臓病

の臨床、病理学的差異。第 65 回日本腎臓学会学術総

会. 2022,6,10-12.神戸市（ハイブリッド開催） 

3) 佐伯敬子、長澤将、乳原善文、谷口義典、柳田素

子、西慎一、長田道夫、山口裕、斉藤喬雄、中島衡、

川野充弘。IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)における補体系

の役割. 第 14 回日本 IgG4 関連疾患学会学術集会 

2023,3,4-5 金沢市 

 

G .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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別添３ 
令和 2-4 年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 
 

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎における 2 対以上の腺罹患の臨床的意義に関する研究 

研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 臨床教授 
研究協力者 水島伊知郎 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 助教 
 

研究要旨：IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）において、2 対以上の涙腺・大唾液腺

の罹患は診断的価値の高い本疾患特異的な所見とされているが、同所見の有無による臨床

的特徴の差異については明らかにされていない。今回我々は、IgG4-DS 患者における 2
対以上の腺罹患が臨床像に与える影響を明らかにするため、IgG4-DS 症例全体もしくは

涙腺・唾液腺病変のみの IgG4-DS 症例において、2 対以上の腺罹患の有無により各種診

断時パラメーターや臨床経過中の再発について比較した。IgG4-DS 症例全体（n=97）に

おいて、2 対以上の罹患あり群（n=44）は、なし群（n=53）と比較し有意に罹患臓器数

が多く、血清補体値が低かった。また、血清 IgG 値や IgG4-RD responder index が高値

の傾向がみられた。一方で、他臓器病変のない涙腺・唾液腺病変のみの IgG4-DS 症例

（n=33）においては、2 対以上の罹患あり群（n=14）となし群（n=19）とで各パラメー

ターに有意な差異は認めなかった。以上の結果より、IgG4-DS において 2 対以上の腺罹

患は、より多くの臓器が罹患することによる高疾患活動性と関連することが示唆された。 

 
 
Ａ．研究目的 
 IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（以下、IgG4-DS）に

おける 2 対以上の涙腺・大唾液腺の罹患が、本疾

患患者の臨床像に与える影響を明らかにする。 
 
Ｂ．研究方法 

2004 年 1 月から 2018 年 12 月までに当院で

IgG4-DS と診断された 97 症例を対象とし、2 対

以上の腺罹患あり群となし群の2群における診断

時パラメーター（年齢、性別、血清 IgG 値、血清

IgE 値、血清補体値、血清 Cr 値、自己抗体、好

酸球数、罹患臓器、罹患臓器数、 IgG4-RD 
responder index）、また臨床経過中の再燃の有無

について比較した。 
罹患臓器数や特定の臓器病変の存在が他のパ

ラメーターに及ぼす影響を除くために、涙腺・唾

液腺病変のみの IgG4-DS 症例 33 例においても、

同様に2対以上の腺罹患あり群となし群との比較

を行った。 
（倫理面への配慮） 
 今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策

定した「人を対象とする医学系研究に関する倫

理指針」を厳格に遵守し、以下のごとく倫理的

配慮を行った。 
個人情報保護の観点から、患者情報・臨床情

報は匿名化し、厳重に管理した。 
 

Ｃ．研究結果 
IgG4-DS 患者 97 例の年齢の中央値は 65 歳、

男性 61.9%（60/97）であった。44 例に 2 対以

上の腺罹患を認めた。2 対以上の罹患あり群

（n=44）となし群（n=53）の 2 群間で、罹患臓

器数（中央値 (四分位範囲): 3 (2, 5) vs. 2 (1, 
4)、P=0.010）、血清 CH50、C3、C4 値（それ

ぞれ 43 (25, 53) vs. 53 (42, 60) U/mL、
P=0.003、82 (72, 96) vs. 98 (79, 111) mg/dL、
P=0.018、18 (7, 24) vs. 23 (16, 27) mg/dL、
P=0.034）に有意差を認めた。また、血清 IgG
値（2,124 (1,763, 3,408) vs. 1,924 (1,498, 
2,406) mg/dL、P=0.075）、IgG4-RD responder 
index（15 (9, 18) vs. 12 (6, 17)、P=0.050）、腎

の罹患率（30 vs. 13%、P=0.076）は 2 対以上の

腺罹患あり群で高値の傾向であった。 
他臓器病変のない涙腺・唾液腺病変のみの

IgG4-DS 症例 33 例における同様の比較では、2
対以上の腺罹患あり群（n=14）となし群

（n=19）との間にはいずれのパラメーターにも

有意差を認めなかった。 
 
Ｄ．考察 
 IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）におい

て、2 対以上の涙腺・大唾液腺の罹患は診断的価

値の高い本疾患特異的な所見とされており、我

が国の IgG4 関連ミクリッツ病診断基準や
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ACR/EULAR の IgG4 関連疾患分類基準に重要

な診断項目として含まれている。しかしなが

ら、同所見の有無による臨床像の差異について

は明らかにされていない。 
今回我々は IgG4-DS 症例の診断時、また臨床

経過中の再燃などの各種パラメーターを評価し

た。2 対以上の腺罹患あり群となし群とを比較し

たところ、前者は罹患臓器数が有意に多く、ま

た血清補体値が有意に低値であり、全身的な疾

患活動性が高いことが示唆された。 
一方で、罹患臓器数や特定の臓器病変の存在

の影響を除くために他臓器病変のない涙腺・唾

液腺病変のみの IgG4-DS 症例 33 例において同

様の比較を行ったところ、両群の各種パラメー

ターには有意な差を認めなかった。このことか

ら、IgG4-DS 全例における 2 群比較で認められ

た差異は、罹患臓器数や腎などの特定の臓器病

変の存在の影響があったのだと考えられる。 
以上の結果より、2 対以上の腺罹患を有する

IgG4-DS 症例は、より多くの臓器が罹患するこ

とにより全身的な疾患活動性が高く、適切な全

身スクリーニングにより諸臓器の罹患の有無を

評価する必要がある可能性が示唆された。 
 

Ｅ．結論 
 2 対以上の腺罹患を有する IgG4-DS 症例は、

より多くの臓器が罹患することにより全身的な

疾患活動性が高い。 
 
Ｆ．研究発表 
 1.  論文発表 
1) Takahashi Y, Mizushima I, Konishi M, Kawahara H, 
Sanada H, Suzuki K, Takeji A, Hara S, Ito K, Fujii H, 
Kawano M. Involvement of two or more sets of 
lacrimal glands and/or major salivary glands is related 
to greater systemic disease activity due to multi-organ 
involvement in IgG4-related 
dacryoadenitis/sialadenitis. Mod Rheumatol. 2021 Feb 
11:1-10. doi: 10.1080/14397595.2021.1878623. 
Online ahead of print. 
 
2.  学会発表 
1) Masahiro Konishi, Ichiro Mizushima, Hajime 
Sanada, Kazuyuki Suzuki, Akari Takeji, Satoshi Hara, 
Kiyoaki Ito, Hiroshi Fujii, Kazunori Yamada, 
Mitsuhiro Kawano. Involvement of two or more sets of 
lacrimal glands and/or major salivary glands is related 
to greater systemic disease activity in IgG4-related 
dacryoadenitis/sialadenitis. EULAR 2019. Madrid. Jun 
12-15, 2019. 
                   
Ｇ．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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別添３  
厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
2022 年改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断基準の作成 

 
研究分担者 松井 祥子   富山大学保健管理センター 教授 

研究分担者 半田知宏 京都大学大学院医学研究科呼吸不全先進医療講座 特定准教授 

 

研究要旨 

肺は含気量が多い臓器のため,IgG4 関連疾患としての特徴的な所見に乏しく,鑑別すべき疾患が多い。2015

年に公表された IgG4 関連呼吸器疾患診断基準は,特に IgG4 関連呼吸器疾患との鑑別が困難な多中心性キャ

ッスルマン病等との鑑別点をふまえて作成された。その後,米国・欧州リウマチ学会から 2019 年 ACR/EULAR

分類基準,及び本厚労班から 2020 年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準が公表されたため,これらとの整合性

を図るために呼吸器疾患診断基準を再検討し,2022 年改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断基準を作成したので報

告する。 

 

 

研究協力者： 
山本 洋（信州大学医学部内科学第一講座） 
源 誠二郎（大阪府立病院機構はびきの医療セ

ンターアレルギー内科） 
早稲田優子（福井大学附属病院呼吸器内科） 
蛇澤 晶（国保旭中央病院臨床病理科） 

小松雅宙（信州大学医学部内科学第一講座） 
岡澤成祐（富山大学附属病院第一内科） 

能登原憲司（倉敷中央病院 病理診断科） 
班外協力者： 
岩澤多恵（神奈川県立循環器呼吸器病センター放射

線科） 

上甲剛（関西労災病院 放射線科） 
 

A. 研究目的 
IgG4 関連呼吸器疾患(IgG4-RRD)の診断基準は,包

括診断基準にて IgG4 関連疾患と鑑別が困難な呼吸
器疾患を除外するために2015年に作成されたが,そ
の後に公表された 2019 年 ACR/EULAR 分類基準や
2020 年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準との整合性
を図り,IgG4-RRD へのさらなる理解と診断基準の普
及を目的に,IgG4 関連呼吸器疾患診断基準を改訂す
る。 
 

B.研究方法 
IgG4 関連疾患包括診断基準 2011 の特徴所見を示

す呼吸器病変を収集し,2015 年の呼吸器診断基準と
2019 年 ACR/EULAR 分類基準を用いて集学的に検討
し各基準における呼吸器病変診断の問題点を抽出

した。その後,2020 年改訂包括診断基準と照合して
呼吸器診断基準の改訂案を作成し,厚労班（中村班）
にて承認を受けた後,呼吸器学会からの意見を得て,
最終的な改訂版とした。 
（倫理面への配慮） 
人を対象とする医学系研究に関する倫理指針に

したがい,主研究施設（富山大学：26-459,京都大学：
R0829-2,信州大学：4465）での倫理委員会の承認を
得ている。 
 
C.研究結果 

IgG4 関連疾患包括診断基準 2011 の特徴を示す間

質性呼吸器病変 29 症例を収集し,集学的検討にて呼

吸器病変を診断した結果,集学的検討による最終診

断と 2015 年の呼吸器疾患診断基準の確診例はほぼ

一致した。しかし肺単独症例の検討では,判断材料で

ある肺生検部位の炎症所見が一様でないこと,他臓

器からの参考所見が得られないこと等から,診断医

による判断にばらつきがでる可能性が示唆された。

そこで呼吸器疾患診断基準の改訂に際しては,臨床

経過・ステロイド治療の反応性・病理所見の解釈な

どについての説明が必要と考えられた。また

ACR/EULAR 分類基準を用いる場合は,IgG4-RRD と表

現型が類似する肺の多中心性キャッスルマン病

は,Exclusion criteria のステップにおいて除外が

困難なため,IgG4 関連疾患と診断されてしまう結果

となった（令和 2 年,令和 3 年分担報告書）。 

これらの結果をふまえて,2015 年呼吸器疾患診断

基準を下記の様に変更し,最終的な「2022 年改訂
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IgG4 関連呼吸器疾患診断基準」とした。（変更・追

加部分を下線にて示す。） 

 

A. 診断基準  

１．画像所見上，下記の所見のいずれかの胸郭内病

変を認める。  

  肺門縦隔リンパ節腫大，気管支壁/気管支血管

束の肥厚， 小葉間隔壁の肥厚，結節影，浸潤影，

胸膜病変，傍椎体帯状軟部影 

２．血清 IgG4 高値（135mg/dl 以上）を認める。 

３．病理所見上，呼吸器の組織において以下の①-④

の所見を認める。  

   a. 3 項目以上 b. 2 項目  

  ①気管支血管束周囲，小葉間隔壁，胸膜などの

広義間質への著明なリンパ球，形質細胞の浸潤  

②IgG4/IgG 陽性細胞比>40％，かつ IgG4 陽性細

胞>10 cells/HPF 

   ③閉塞性静脈炎，もしくは閉塞性動脈炎 

④浸潤細胞周囲の特徴的な線維化註１） 

４．胸郭外臓器にて，IgG4 関連疾患の臓器別診断基

準註２）で確定診断された病変がある。 

＜参考所見＞  低補体血症  

註１）自己免疫性膵炎診断基準の花筵状線維化に準

ずる線維化所見  

註２）自己免疫性膵炎診断基準， IgG4 関連ミクリ

ッツ病診断基準，IgG4 関連腎臓病診断基準， 

IgG4 関連硬化性胆管炎臨床診断基準， IgG4

関連眼疾患診断基準， IgG4 関連大動脈周囲

炎/動脈周囲炎および後腹膜線維症診断基準 

B. 診断  

１．確定診断 definite: 1+2+3a, 1+2+3b+4,   

組織学的確定診 definite(histological): 

1+ 3①-④すべて 

２．準確診 probable: 1+2+4, 1+2+3b+低補体血

症, 1+3a 

３．疑診 possible: 1+2+3b, 1+3b+低補体血症 

C. 鑑別診断  

特発性多中心性キャッスルマン病, 多発血管炎

性肉芽腫症, 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症, 

特発性間質性肺炎,  膠原病性間質性肺炎,  サ

ルコイドーシス, 呼吸器感染症, Rosai-Dorfman 

病, Inflammatory myofibroblastic tumor, リン

パ腫様肉芽腫症, 悪性リンパ腫, 肺癌 など 

 

 

また診断基準の解説は以下の内容とした。 

 

１．画像所見 
・肺門・縦隔リンパ節腫大は頻度の高い所見である。 

・気管支壁の肥厚もしばしば見られる。 
・小葉間隔壁や胸膜，気管支血管束の肥厚など，い

わゆる広義の間質に病変を認める。  
・肺や胸膜の結節，腫瘤や浸潤影として認められる

ことがある。 
・網状影，牽引性細気管支・気管支拡張，蜂巣肺等，

慢性線維化を伴う間質性肺炎の所見があれば，本

疾患以外の可能性を考慮する。 
２．臨床所見・検査所見  
・アレルギー性鼻炎や気管支喘息などのアレルギー

症状の既往や合併を伴うことがある。 

・高 IgG 血症，高 IgE 血症を伴うことが多いが，血

清IgAおよび IgMが同時に上昇することは稀であ

る。 
・抗核抗体陽性，リウマチ因子陽性，低補体血症を

認めることがある。 

・白血球増加や CRP 上昇などの炎症所見は認めない

か，もしくは軽度異常にとどまる。 

３．病理所見 

・胸膜，小葉間隔壁，気道・血管周囲の間質，気道

壁，血管壁，およびこれら構造に接する肺胞に，

形質細胞，リンパ球の浸潤を伴う線維化を認める。 

・花筵様線維化は，紡錘形細胞，炎症細胞を含んだ

細胞豊富な病変で，背景の繊細なコラーゲンと一

体となって流れるように配列したものである(図

１)。 

・著明な細胞浸潤と線維化のため，肺胞腔を埋める

ような腫瘤性病変が形成されることがある。 

・閉塞性静脈炎や閉塞性動脈炎では内膜が肥厚し，

リンパ球，形質細胞の浸潤と線維化がみられる

（図２）。内皮の障害や好中球浸潤を欠く点で血

管炎症候群とは区別される。  

・好酸球浸潤もめだつ症例が時に経験されるが．好

中球浸潤や肉芽腫は通常認めず，存在してもわず

かである。 

・IgG4 関連呼吸器疾患の病理診断には，肺・胸膜病

変などの外科的生検材料が望ましい。 

・リンパ節病変のみでは診断しない。 

４．その他  
・ステロイド治療に良好な反応性を示すが，診断的

治療を積極的に推奨するものではない。一方，ス

テロイド治療に対する反応性が乏しい病変では

診断を再考する必要がある。 
 
 

なお,この「2022 年改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断基

準」は 2023 年の日本呼吸器学会雑誌に掲載予定であ

る。 
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D.考察  

IgG4 関連疾患における診断の困難さは,時間的空

間的に病変が生じることである。我々はこれまでの

厚労班における研究から,呼吸器病変は胸郭内のリ

ンパ路に沿って多様な病変を形成すること,複数の

臓器病変を同時に発症することが多いこと,等を報

告してきた。しかし肺炎症性偽腫瘍や後縦隔線維症

のように単独で生じる呼吸器病変も存在するため,

包括診断基準と補完して診断ができるように,2015

年に呼吸器疾患診断基準を公表した。その後,診断基

準の普及も相まって,国内外から多くの症例が報告

された。その中で,特に呼吸器単独病変の診断におけ

る課題（組織に IgG4 陽性細胞を認める間質性肺炎等

との鑑別）が浮上したため,IgG4 関連疾患の包括診

断基準を満たす間質性肺病変を検討し,厚労班内外

からの意見も取り入れた改訂版を作成した。 

本改訂版診断基準は,呼吸器学会誌に受理され掲

載予定であるが,公表後はこの改訂版を呼吸器科医

や一般医に用いてもらい,再評価を行う必要がある。

また診断をより正確に行うためには,症例の集積を

さらにすすめるとともに,人工知能等を用いた画像・

病理所見の解析研究も必要と考えている。 

 

E.結論 
2022 年改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断基準を作成

した。今後は呼吸器疾患の診断のさらなる向上を目
指して学会などを通じて周知をはかる予定である。 
 

F. 研究発表 

1.論文発表 

1)  Niwamoto T, Handa T, Matsui S, Yamamoto H, 

Yoshifuji H, Abe H, Matsumoto H, Kodama Y, 

Chiba T, Seno H, Mimori T, Hirai T. 

Phenotyping of IgG4-related diseases based 

on affected organ pattern: A multicenter 

cohort study using cluster analysis. Mod 

Rheumatol. 2021;31:235-240. 

2)  Komatsu M, Yamamoto H, Matsui S, Terasaki 

Y, Hebisawa A, Iwasawa T, Johkoh T, Baba 

T, Miyamoto A, Handa T, Tomii K, Waseda Y, 

et al.  Clinical characteristics of 

immunoglobulin G4-positive interstitial 

pneumonia. ERJ Open Res. 2021;7:00317-

2021. 

3)  Komatsu M, Yamamoto H, Matsui S, Terasaki 

Y, Hebisawa A, Iwasawa T, Johkoh T, Baba 

T, Miyamoto A, Handa T, Tomii K, Waseda 

Y,et al. Respiratory lesions in IgG4-

related disease: classification using 2019 

American College of Rheumatology/European 

League Against Rheumatism criteria. ERJ 

Open Res. 2022;8:00120-2022.  
 
2.学会発表 

1)  Matsui S, Okazawa S, Tokui K, et al. 

Outcome of IgG4-related disease patients 

that did not receive glucocorticoid therapy.  

ATS 2020 Virtual; 2020 Aug 5-9. 

2)  Komatsu M, Yamamoto H, Matsui S, Baba T, 

Miyamoto A, Handa T, Tomii Y, Waseda Y, 

Hebisawa A, et al.Seventeen cases of 

“IgG4-positive interstitial pneumonia” 

characterized by elevated serum IgG4 levels 

and IgG4-positive plasma cell 

infiltrations in the lungs.  ERS 

international virtual congress 2020; 2020 

Sept 7-9  

3)  Matsui S．Involvement of circulatory and 

respiratory organs in IgG4-RD. The 4th 

International Symposium on IgG4-related 

Disease. The 13th Annual meeting of Japanese 

association of IgG4-related Disease. 2021 

Dec2-4; Kitakyushu. (Hybrid) 

4)  Waseda Y, Handa T, Yamamoto H, Minamoto S, 

Matsui S, Ishizuka T, et al. A case of 

anti-synthetase syndrome requiring 

differentiation from IgG4-related disease 

with interstitial lung disease alone. The 

4th International Symposium on IgG4-related 

Disease. The 13th Annual meeting of Japanese 

association of IgG4-related Disease. 2021 

Dec2-4; Kitakyushu. (Hybrid) 

5)  Niwamoto T, Handa T, Matsui S, Yamamoto H, 

Komatsu M, Kawakami S, Fujinaga Y, Waseda 

Y, Minamoto S, Tanizawa K, Mori R, 

Yoshifuji H,et al. Quantitative chest 

analysis of igG4-related respiratory 

disease, multicentric Castleman’s disease, 

and sarcoidosis. The 4th International 

Symposium on IgG4-related Disease. The 13th 

Annual meeting of Japanese association of 

IgG4-related Disease. 2021 Dec2-4; 

Kitakyushu. (Hybrid) 

 

G. 知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

1. 特許取得 

なし 
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2. 実用新案登録 

なし 

3. その他 

なし 
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別添３  
 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 

IgG4 関連血管病変の血管濾胞内の T 細胞亜分画の解明に関する研究 

 
研究分担者 笠島 里美   金沢大学医薬保健学類保健学系病体検査学講座 教授 

 

研究要旨 
正常血管では血管 3 次性リンパ組織（ATLOs）は乏しいが，何らかの血管病変において ATLOs が形成され
る．IgG4-AAA では，ATLOs は大型で多数であり，不整形を示すといった特徴があった．濾胞内外の T 細
胞亜分画の不均等分布が ATLOs 形成に関係する事より，IgG4-AAA は Tfr, Tfh2 が有意に高値であり，そ
れに伴う ATLOs 形成異常を示す外膜炎主体の血管炎と位置づけられる． 

 

A.研究目的 

IgG4 関連血管病変（IgG4-VD）は血清 IgG4 高値，

動脈外膜主体の IgG4 陽性細胞浸潤を特徴とする炎

症性動脈病変であり，病因病態は未だ不明である．

IgG4 関連疾患では Type 1 helper T cell (Th1)に比

較し regulatory T cell (Treg) 及び Type 2 helper T 
cell Th2 な T 細胞亜分画が病因として注目されてき

た．近年，リンパ濾胞内の T 細胞亜分画がリンパ濾

胞の形成及び発達に関わる事が明らかになった．異

所性リンパ組織（三次性リンパ組織；TLOs）のうち, 
動脈外膜に形成されるもの(ATLOs)は，IgG4-VD に

存在することは報告されてきたが，その意義は不明

であった．本研究では ATLOs 内外の T 細胞亜分画

に注目し．IgG4-VD の病態と ATLOs 形成及び T 細

胞亜型の関連性の解明を試みる． 
  
B.研究方法 

 IgG4-VD として IgG4 関連腹部大動脈瘤（IgG4-
AAA）症例を選択し，炎症性大動脈瘤の内，IgG4 関

連疾患診断基準合致例を IgG4-AAA (19 例)，非合致

例を non-IgG4-AAA（13 例）とした．濾胞リンパ球，

T 細胞亜型（Treg, Th1, Th2，Th17）の免疫組織化

学標本をバーチャルスキャナで読み込み全標本解

析を行い，画像解析にて，ATLOs 内の T 細胞亜型

を Tfr, Tfh1, Tfh2，Tfh17，ATLOs 外の T 細胞亜

型を if Treg, if Th1, if Th2，if Th17 とした．ATLOs
の数，面積，正円率を計測した． 
（倫理面への配慮） 

研究対象者に対する人権擁護上の配慮、研究方法によ
る研究対象者に対する不利益、危険性の排除や説明と
同意（インフォームド・コンセント）について，斑会議
に準じた倫理申請を行い，承認後に症例収集を行った。 
 

C.研究結果 

non-IgG4-AAA に比し，IgG4-AAA では ATLOs は

有意に形状不整であり，数は多数で大型傾向であっ

た．IgG4-AAA では，Tfr, Th2, Tfh17 が有意に多数

であり， Tfr/ifTreg, Tgh17/ifTf17が高かった．IgG4
の活動性指標（血清 IgG4 値，組織 IgG4 陽性細胞

数，血管外膜肥厚）と Tfr, Th2, Tfh17, Tfr/ifTreg, 
Tfh17/ifTf17 が相関を示した．if Treg，Tfr , if Th2
は ATLOs の数，面積と，Tfh17/ifTf1 は ATLOs 不

整形と相関した．  
 

D.考察  
正常血管において ATLOs は乏しく，何らかの血管
病変において ATLOs が形成されるが，IgG4-AAA
では，ATLOs は大型で多数であり，不整形を示すと
いった特徴があった．濾胞内外の T 細胞亜分画の不
均等分布が ATLOs 形成に関係する事より，血管病
変において，IgG4-AAA は Tfr, Tfh2 が有意に高値
であり，それに伴う ATLOs 形成異常を示す外膜炎
主体の血管炎と位置づけられる． 

  

E.結論 
ATLOs 形状異常，ATLOs 内外の T 細胞亜型の不均
衡と IgG4-AAA の活動性との関連性が示唆された 
 

F.研究発表 

1.論文発表 

1．The disturbance of the distribution of T helper cell 
subsets in the mantle area surrounding germinal centers in 
immunoglobulin G4–related sclerosing sialadenitis。
Kasashima S, Kawashima A, Kurose N, Ozaki S, Ikeda 
H, Harada K．Virchows Archiv 2022.481 (5)767-777. 
2．Regional disturbance of the distribution of T 
regulatory cells and T helper cells associated with 
irregular-shaped germinal centers in immunoglobulin 
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G4-related sialadenitis. Kasashima S, Kawashima A, 
Kurose N, Ozaki S, Ikeda H, Harada K．Virchows 
Archiv 2021. 479.1221-1232 
 

2.学会発表 

1．第 14 回日本 IgG4 関連疾患学術集会 （2021 年

3 月 4，5 日）IgG4 関連硬化性唾液腺炎における 3
次性リンパ濾胞形成異常及び濾胞性ヘルパーT 細胞

サブセット不均衡. 笠島里美，黒瀬望，川島篤弘 
2．第 112 回日本病理学会総会（2023 年 4 月 16−17
日）IgG4 関連血管病変の血管濾胞内 T 細胞亜分画

の解明. 笠島里美，黒瀬望，川島篤弘 
 

G.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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別添３  
厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連疾患（内分泌神経領域）の診断基準並びに治療指針の確立を目指す研究 

 
研究分担者 赤水尚史 和歌山県立医科大学医学部 特別顧問 

 

研究要旨：IgG4 関連疾患では包括診断基準に加え、自己免疫性膵炎、IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（ミクリッ

ツ病）、IgG4 関連腎臓病などでは臓器毎の診断基準が策定されている。一方、IgG4 関連疾患には様々な内

分泌神経領域の病変（下垂体、肥厚性硬膜炎、甲状腺炎）が合併し得るが、これらの実態は未だ不明な点が

多く明確な診断基準も作られていない。また、IgG4 関連疾患に付随した耐糖能異常や糖尿病についてはそ

の病態やステロイド治療の与える影響について十分な検討がなされていない。 

そこで我々は、IgG4 関連疾患に合併する内分泌神経疾患の疫学データを集積し、IgG4 関連下垂体炎、IgG4
関連肥厚性硬膜炎、IgG4 関連甲状腺疾患の診断基準、重症度分類、診療ガイドライン作成を目指す。加え

て、IgG4 関連疾患に付随した耐糖能異常を含む内分泌機能異常にステロイド治療が与える影響や内分泌機

能温存に関わる因子について検討を行う。 
 

A.研究目的 

  IgG4 関連疾患（IgG4-RD）では複数臓器の腫大・

結節病変を合併する。内分泌神経領域の病変（下垂体

炎、肥厚性硬膜炎、甲状腺炎）を合併すると、さまざ

まな内分泌機能異常（下垂体機能低下症、甲状腺機能

低下症など）や神経症状を発症する。しかし、内分泌

神経領域の病変は病態や実態が不明な点もあり、診断

基準や重症度分類が未だ策定されていない。 

また、ステロイド治療が耐糖能異常を含む内分泌機能

異常に与える影響も十分検討されていない。 

そこで本研究では、 

Ｉ）IgG4 関連疾患における内分泌神経領域の診断基

準・重症度分類・診療ガイドラインの策定 

ＩＩ）ステロイド治療が IgG4 関連疾患に付随した内

分泌異常に与える影響に関する検討 

を行う。 

 

B.研究方法 
各班員の経験症例、文献検索による情報を元に IgG4

関連疾患患者に合併した内分泌神経領域の各疾患
（IgG4 関連下垂体炎、IgG4 関連肥厚性硬膜炎、IgG4 関
連甲状腺炎）の診断基準・重症度分類（案）および診
療ガイドラインを作成する。これら診断基準案を元に、
各専門学会（日本内分泌学会、日本甲状腺学会、日本
間脳下垂体腫瘍学会、日本神経学会、日本医学放射線
学会など）でのシンポジウムでの発表、討議を行うと
ともに、これらの学会のホームページを通してパブリ
ックオピニオンを募集する。最終的には、難治性疾患
の登録更新に際し、IgG4 関連疾患に伴う内分泌神経領
域病変の臓器別診断基準登録を目指す。 
一方、IgG4 関連疾患に対するステロイド治療が内分泌
機能異常に与える影響やその治療反応性に関連する因
子の検討は、前向きおよび後ろ向きの研究を行う。IgG4

関連疾患に付随する内分泌異常のその頻度と程度につ
いて後ろ向きに臨床疫学データを抽出する。同意が得
られた患者については、前向き試験にエントリーし、
ステロイド治療前後の患者血清を用いたサイトカイン
プロファイル、FACS によるリンパ球解析、免疫染色を
用いた病理組織学的特徴などのデータを集積し、統計
学的手法により治療反応性および内分泌機能温存に影
響する因子を検討する。 
（倫理面への配慮） 
本研究では、血液、病理組織などの患者検体を用いる
に当たり、すでに和歌山県立医科大学倫理委員会に対
し倫理申請を行い、「IgG4 関連疾患における内分泌異
常の病態解明と治療反応性予測因子に関する前向きコ
ホート研究（受付番号 2115）」として実施の許可を得
ている。研究の実施にあたっては、当院倫理委員会の
倫理規定を遵守する。また、個人情報の管理に当たっ
ては、個人情報管理者をおくこととする。本研究の関
係者は、「世界医師会ヘルシンキ宣言（2008 年 10 月修
正）」および「臨床研究に関する倫理指針（平成 20 年
厚生労働省告示第 415 号）」を遵守し、患者の個人情報
保護について適応される法令、条例等を遵守する。 
 

 
C.研究結果 
Ｉ）IgG4 関連疾患の内分泌神経領域における診断基準

や重症度分類の策定 

 

Ｉ）－１．IgG4 関連下垂体炎 

 IgG4 関連下垂体炎については、厚労省難治性疾患克

服研究事業 政策班による案を元に以下の診断基準お

よび重症度分類（案）を策定した（以下図）。 
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Ｉ）－２．IgG4 関連肥厚性硬膜炎 

 IgG4 関連肥厚性硬膜炎については、現在議論が行わ

れている肥厚性硬膜炎の診断基準と IgG4 関連疾患包

括診断基準・各臓器診断基準を参考とし、本邦・海外

での他数例報告を元に、以下の診断基準および重症度

分類（案）を策定した（以下図）。 

 
 

 

 

 
 

Ｉ）－３．IgG4 関連甲状腺疾患 

IgG4 関連甲状腺疾患における診断基準や重症度分類

の策定 

 IgG4 甲状腺炎における病理診断基準のカットオフ

（IgG4 陽性形質細胞 20 個/HPF、IgG4/IgG 陽性細胞比 

30%）を参考に、本邦および海外の既報を元に以下の

診断基準案および重症度分類案を策定し、診断基準案

については Endocr J. 2021;68(1):1-6.に proposal と

して報告した（以下）。 
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ＩＩ）ステロイド治療が IgG4 関連疾患に付随した内

分泌異常に与える影響に関する検討（耐糖能異常・糖

尿病を中心に。） 

 

我々はこれまで、IgG4-RD（特に自己免疫性膵炎、

以下 AIP）に合併した耐糖能異常・糖尿病について検

討を行ってきた。 

2012 年 5 月から 2014 年 11 月に当科を受診し、包

括・各臓器診断基準で IgG4-RD が疑われた 27 例の検

討では、包括診断基準で確診 16 例、各臓器診断基準

で自己免疫性膵炎（以下 AIP）確診 11 例であった。 

AIP 合併例では、初診時 HbA1c はステロイド導入済 5

例 6.7-11.9%、未治療 6例 5.7-7.7% 、インスリン分

泌能は、ステロイド導入済 3 例、未治療例 3 例で軽度

低下を認めたが枯渇例はなかった。PSL 5mg まで減量

できた 5例は食事療法のみで HbA1c が正常化した。

AIP 非合併 12/15 例がステロイド治療を行い、うち 11

例はステロイド減量により食事療法のみで HbA1c 6%以

下のコントロールであった（表１）。 

 
表１）ステロイド治療前後の投薬・インスリン必要量

と膵内分泌機能の推移 

  

これらの検討では、他科受診のみで内分泌学的評価

が十分でない症例が多く存在したため、消化器内科、

消化器外科の各担当医に研究協力を依頼し、治療前後

の膵内分泌能のデータが順調に蓄積され始めている

（。 

 

更に、膵内分泌機能のうち血糖低下に関わるインス

リン分泌と血糖上昇に関わるグルカゴン分泌について

検討を開始した。 

以下は、耐糖能異常悪化を契機に発見された AIP の

1 例であるが、ステロイド治療後にアルギニン負荷試

験によりグルカゴン分泌（α細胞機能）が優位に改善

していることが示された（Diabetes Therapy 2018）。 

  
  

図４）ステロイド治療前後における膵内分泌機能（上

段：β細胞機能、下段：α細胞機能） 

 

また、AIP 診断に用いられた EUS-FNA サンプルを用

いてインスリン/グルカゴン 2 重染色を行ったとこ

ろ、α細胞がβ細胞に比して優位に残存しており、α

細胞機能が優位に改善したこととの関連が示唆され

た。 

 

 
図５）EUS-FNA 検体のインスリン/グルカゴン免疫二重

染色 

 

今後、AIP の他数例において膵内分泌機能検査に加え

免疫組織学的検討を行い、ステロイド治療前後の膵内
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分泌能改善に与える影響を検討していく方針である。 

 

D.考察  
IgG4 関連下垂体炎、IgG4 関連甲状腺炎、IgG4 関連

肥厚性硬膜炎の診断基準を作成し、前 2者については

論文化を行った。 

各 IgG4 関連疾患病変（内分泌神経領域）につい

て、重症度分類（案）を再検討し作成した。 

IgG4-RD のステロイド治療時に一過性に耐糖能悪化を

認めたが、減量に伴い耐糖能異常は軽快する症例が存

在した。早期治療によりインスリン分泌能の維持・回

復を測れる可能性が示唆された。また、膵α・β細胞

機能回復の程度に違いを認める症例が存在することが

示唆された。 

 

E.結論 
IgG4 関連疾患に伴う内分泌神経領域病変の診断基準

および重症度分類（案）を作成した。 

ステロイド治療により膵内分泌能の維持・回復を測

れる可能性が示唆された。 

 

F.研究発表 

1.論文発表 
1. The 2020 revised comprehensive diagnostic 

(RCD) criteria for IgG4-RD. Umehara H, 

Okazaki K, Kawa S, Takahashi H, Goto H, 

Matsui S, Ishizaka N, Akamizu T, Sato Y, 

Kawano M; Research Program for Intractable 

Disease by the Ministry of Health, Labor and 

Welfare (MHLW) Japan.Mod Rheumatol. 2021 

May;31(3):529-533. 

2. Favorable outcomes of papillary thyroid 

microcarcinoma concurrent with Graves' 

disease after radioactive iodine therapy. 

Nishihara E, Ito Y, Kudo T, Ito M, Fukata S, 

Nishikawa M, Akamizu T, Miyauchi A. Endocr 

J. 2021 Jun 28;68(6):649-654.  

3. 2020 年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準 The 

2020 Revised Comprehensive Diagnostic(RCD) 

Criteria for IgG4-RD 梅原 久範, 岡崎 和一, 

川 茂幸, 高橋 裕樹, 後藤 浩, 松井 祥子, 石

坂 信和, 赤水 尚史, 佐藤 康晴, 川野 充弘, 

厚生労働省難治性疾患等政策研究事業 IgG4 関連

疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す

研究班 日本内科学会雑誌 10 巻 5 号 Page962-

969(2021.05) 

2.学会発表 

1. 赤水尚史：甲状腺分野における過去 30 年の進歩

と未来．第 31 回臨床内分泌代謝 Update 2021

年 11 月 26～27 日（大阪） 

2. 竹島 健, 稲垣優子, 西 理宏, 有安宏之, 岩

倉 浩, 宇都宮智子, 赤水尚史：TPOAb 抗体価上

昇は不妊治療女性の流産リスク因子である．第

94 回日本内分泌学会総会 2021 年 4 月（群馬） 

3. 岩倉 浩, 赤水尚史：AI in Thyroid AI 甲状腺

専門医開発における医療者の役割．第 94 回日本

内分泌学会総会 2021 年 4 月（群馬） 

4. 古川安志, 赤水尚史, 佐藤哲郎, 磯崎 収, 鈴

木敦詞, 飯降直男, 坪井久美子, 脇野 修, 手

良向聡, 金本巨哲, 三宅吉博, 田中景子, 木村

映善, 南谷幹史, 井口守丈：甲状腺クリーゼの

診断基準作成と全国調査 多施設前向きレジス

トリー研究の中間報告．第 94 回日本内分泌学会

総会 2021 年 4 月（群馬） 

 

G.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 

 
（研究協力者） 

河内 泉（新潟大学脳研究所神経内科 講師） 

豊田圭子（東京慈恵会医科大学放射線医学講座） 

島津 章（国立病院機構京都医療センター 臨床研究

センター長）  

高橋 裕 （神戸大学大学院医学研究科 糖尿病内分泌

内科学 准教授、現 奈良県立医科大学 糖尿病・内

分泌内科学講座 教授） 

竹島 健（和歌山県立医科大学 内科学第一講座 講

師）  
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別添３  
 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連眼疾患の診断基準、診療ガイダンス、疾患活動性に関する研究 

 

研究分担者 高比良雅之   金沢大学医学部眼科 講師 

研究協力者 安積淳  神戸海星病院眼科 副病院長、部長 

研究協力者 臼井嘉彦  東京医科大学眼科 准教授 

研究協力者 大島浩一    国立病院機構岡山医療センター、非常勤講師 

研究協力者 小川葉子   慶應義塾大学医学部眼科 特任准教授 

研究協力者 尾山徳秀  新潟大学医学部眼科 特任准教授 

研究協力者 北川和子  金沢医科大学医学部眼科 教授 

研究協力者 後藤浩   東京医科大学医学部眼科 主任教授 

研究協力者 鈴木茂伸  国立がん研究センター中央病院眼腫瘍科 科長 

研究協力者 曽我部由香  三豊総合病院眼科、部長  

研究協力者 辻英貴   がん研究有明病院眼科、部長 

研究協力者 古田実  相馬中央病院、副院長 

 

研究要旨 

本邦から 2014 年に公表された IgG4 関連眼疾患の診断基準の改訂案を検討し、重度の病態である視神経症につい

て言及すること、また鑑別すべき疾患を MALT リンパ腫に限らない「リンパ腫」とすることで決議した。また、

IgG4 関連疾患診療ガイダンスの眼疾患に関連する項目を検討し、その解説文を作成した。IgG4 関連疾患の疾患

活動指標の策定にあたり、そのスコア化に必要な眼疾患に関連する項目とその重症度について提示した。 

 

 

A.研究目的 

本邦より 2014 年に公表された IgG4 関連眼疾患の診
断基準では、その３大病変として涙腺腫大、三叉神経
腫大、外眼筋肥大を挙げている。しかし、そこでは視
機能障害として最も重度である視神経症についての記
載が無い。そこで本研究では視神経症の記載を加えた
眼疾患の診断基準の改正案を作成することを目的とす
る。また、IgG4 関連疾患の診療ガイダンスについて、
眼疾患に関連する項目とその解説文についての検討を
行う。IgG4 関連疾患の疾患活動指標の策定については、
そのスコア化に必要な眼疾患の重症度について検討す
る。 
 

B.研究方法 
IgG4 関連眼疾患の診断基準の改定案について眼疾

患班会議で討議してその草案を作成し、日本眼腫瘍学
会において報告し、審議を得た。IgG4 関連疾患の診療
ガイダンスの眼疾患に関連する項目とその解説文につ
いては、眼疾患分科会で討議し、また日本眼腫瘍学会
の演題として報告し、審議した。IgG4 関連疾患の疾患
活動指標の策定に関する眼疾患の重症度について分科
会で検討した。 
（倫理面への配慮） 
討議する内容のうち、個々の症例のデータに関するも

のはない。またそのデータを参考とすることはあって
も、全て介入のない過去の症例の後ろ向き検討である。 
 
C.研究結果 

IgG4 関連眼疾患の診断基準の最終の改訂案として、

眼疾患で最も重度の視神経症とその症状に言及し、

「注意： Ⅰ） 視神経症による視力低下・視野障害

の発症には特に留意すべきである．」との注釈を追加

した。また、MALT リンパ腫併発の注釈に関して、MALT

リンパ腫以外のリンパ腫の併発例の既報があることに

鑑み、「Ⅱ） Mucosa-associated lymphoid tissue

（MALT）などの眼窩に発症するリンパ腫では IgG4 陽

性細胞を多く含むことがあり, 慎重な鑑別が必要.」 

とする記載に改めた。 

また、診療ガイダンスの眼疾患に関連する内容につ

いては、「1-2-2  MRI で（両側性もしくは片側性の）

三叉神経腫大を認める場合、本疾患を鑑別に挙げる

（B）」という当初の案につき、眼疾患分科会の総意と

して、これは「強く疑う（A）」に相当するとする意見

を進言し、エキスパートパネルでの検討にてそのよう

に変更された。また「パート３：病理診断」の項目

「3-1-1 涙腺、唾液腺、または腎に腫大性病変が認め

られる場合、確定診断のためにその臓器の生検を行
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う」の解説案を作成した。 

「疾患活動性指標」のスコア化に必要な項目に関して

は、「グルココルチコイド（GC）治療開始の判断に必

要な評価項目」のうち眼疾患に関する項目として、①

GC 治療開始の判断に必要な項目、②GC 治療中の再燃/

治療強化の判断に必要な項目、③GC 治療の必要性のな

い項目、の 3段階の内容を分科会で討議して作成し、

ワーキングにおいて報告した。 

 

D.考察  

現行の IgG4 関連眼疾患の診断基準（2014 年に公

表）には重篤な視力障害についての言及がない。そこ

でこの度、その改定案として、「視神経症」による視

力・視野障害に関する記載を追加した案を作成した。

今後、その論文としての公表を進める予定である。診

療ガイダンスの眼疾患に関連する内容について、三叉

神経腫大は IgG4 関連疾患にかなり特異的な症状とし

て提案した。疾患活動性指標については、眼疾患とし

ての評価項目を検討したので、今後、全体としてのス

コア化に関する評価が行われる予定である。尚、IgG4

関連疾患の重症度分類については、目下、指定難病全

体としての重症度分類の評価が進行中であり、その結

果を待って審議を再開する必要がある。 

E.結論 
IgG4 関連眼疾患の診断基準の改定案として、最も重

度の視神経症に言及し、またリンパ腫併発に関する項
目を改変した。今後、論文としての公表を予定してい
る。診療ガイダンスの眼疾患に関連する内容について
討議し、また病理診断に関する解説案を作成した。「疾
患活動性指標」に関して、眼疾患としてのグルココル
チコイド治療開始の判断に必要な評価項目を作成した。 
 

 

F. 研究発表 
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分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連疾患の mimicker 鑑別基準に関する研究 

 
研究分担者 佐藤 康晴       岡山大学学術研究院保健学域 分子血液病理学 教授 

研究協力者 西村 碧フィリーズ   岡山大学学術研究院保健学域 分子血液病理学 講師 

研究協力者 錦織 亜沙美      岡山大学学術研究院保健学域 分子血液病理学 助教 

 

研究要旨 

特発性多中心性キャッスルマン病 IPL type（iMCD-IPL）は、しばしば IgG4 関連疾患（IgG4-RD）の診断基準

を満たす症例がしばしば存在し、IgG4-RD の最大の mimicker といっても過言ではない。しかし両者は治療法が

異なるため正確に鑑別することは重要である。臨床および病理学的に両者の解析を行った。その結果、臨床検査

データでは、iMCD-IPL は有意差をもって血小板数、CRP 値、IgA が高値であった。また病理学的にも形態所見

が異なっており、IL-6 免疫染色においても iMCD-IPL が有意に高発現していた。 

 

A.研究目的 

iMCD-IPL は、しばしば IgG4-RD の診断基準を満
たすことがある。IgG4-RD はステロドに反応を⽰すが、
iMCD-IPL はステロイドに反応しない例が多い。その
ため iMCD-IPL と IgG4-RD を病理学的に鑑別するこ
とは重要である。 

しかしながら、IgG4-RD と診断されたにもかかわら
ず、ステロイドの効果が乏しく、最終的に iMCD-IPL
と診断が修正させることも少なくない。これは両者の
病理学的特徴が類似しており、さらには IgG4-RD の
診断基準を容易に満たす iMCD-IPL が存在するため
である。 
そこで今回我々は、両者の鑑別の指標となる所見を見
出す目的で臨床病理学的に解析した。 
 
B.研究方法 
岡山大学で診断された iMCD-IPL と IgG4-RD を対象
とし、それぞれの臨床像、病理形態所見および免疫染
色結果について評価を行った。 
 
（倫理⾯への配慮） 
岡⼭⼤学 IRB で承認を得ており、後ろ向き研究である
ため患者への侵襲は伴わない。さらに使⽤したデータ
につても個⼈が特定できないように配慮している。 
 
C.研究結果 
臨床的には、iMCD-IPL が有意に若年者に多く、肺

の他にリンパ節病変を伴っており、その他に脾臓、皮

膚、肝臓などがあり、IgG4-RD では認められなかっ

た。これに対して IgG4-RD では、膵臓や唾液腺に病

変を伴っており、明らかな有意差が認められた。 
 臨床検査データでは、iMCD-IPL は、有意差をもっ

て血小板数、CRP 値、IgA が高値であった。なお、

IgE 値には有意差は認められなかった。 

 病理形態学的には、iMCD-IPL は成熟型形質細胞の

シート状増生を特徴としており、これに対して IgG4-
RD は幼弱から成熟型形質細胞の増生で小リンパ球や

好酸球を伴っていた。これ以外には有意な形態学的な

相違は認められなかった。 
 免疫組織学的には、IgA 陽性細胞数が iMCD-IPL で

有意に高値を示していた。さらに IL-6 免疫染色で

は、iMCD-IPL が有意に強陽性を示していた。 
 
D.考察  

IgG4-RD の mimicker として iMCD-IPL の存在が

以前から指摘されていた。リンパ節病変においては、

その鑑別基準が多く報告されてきたが、肺病変につい

ては客観的な evidence は確立されていなかった。実

際に IgG4-RD と診断され、ステロイドを投与しても

効果がなく、後に iMCD-IPL として診断されるケー

スも少なくない。実際に iMCD-IPL と診断され、ス

テロイドに抵抗を示す例では、IL-6 阻害剤が著効する

ことが知られており、今回の study でも IL-6 阻害剤

が効果を示していた。 
iMCD-IPL は IL-6 の異常産生による病態であり、

それに伴った臨床データ異常を呈する。感染を伴わな

い CRP の持続高値、IgA や IgM の上昇、血小板増多

などがあり、これらは IgG4-RD では認められない所

見である。 
我々の検討では、iMCD-IPL では IL-6 免疫染色で

増生している形質細胞が強陽性を示すのに対して、

IgG4-RD では陰性または弱陽性であり、明らかに異

なっていた。この所見は両者の鑑別に有用であると考

えられた。さらに IgA 陽性細胞数の増加も鑑別に有用

であった。 
また病変分布も特徴的で、iMCD-IPL では肺とリン
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パ節がメインであり、それに続いて皮膚や脾臓などに

病変が認められた。これに対して、IgG4-RD では、

肺とリンパ節以外に膵臓、唾液腺、涙腺といった

IgG4-RD に特徴的な臓器分布を示していた。 
加えて iMCD-IPL は肺とリンパ節に限局する例が多

いのに対して、IgG4-RD では多くの他臓器病変を合

併していた。この点も両者の鑑別をするうえで重要な

所見の一つであると考えられる。 
 

E.結論 

iMCD-IPL と IgG4-RD は共通する部分も認められ

るが、形質細胞の増生パターン、IL-6 と IgA 免疫染

色パターンは異なっていた。さらに臨床的には、CRP
値と IgA 値および罹患臓器の分布パターンも有意差が

認められ、鑑別の指標として重要であると考えられ

た。 
 

F.研究発表 

1.論文発表 
1. Nishimura MF, Igawa T, Gion Y, Tomita S, 

Inoue D, Izumozaki A, Ubara Y, Nishimura Y, 
Yoshino T, Sato Y. Pulmonary manifestations of 
plasma cell type idiopathic multicentric 
Castleman disease: a clinicopathological study 
in comparison with IgG4-related disease. J Pers 
Med. 2020: 10, 269; doi:10.3390/jpm10040269 

2. Asami Nishikori, Midori Filiz Nishimura, 
Yoshito Nishimura, Kenji Notohara, Akira 
Satou, Masafumi Moriyama, Seiji Nakamura, 
Yasuharu Sato. Investigation of IgG4-positive 
cells in idiopathic multicentric Castleman 
disease and validation of the 2020 exclusion 
criteria for IgG4-related disease. Pathol Int. 
2022 Jan;72(1):43-52. 

 
2.学会発表 
1. Midori Filiz Nishimura, Takuro Igawa, Tadashi 

Yoshino, Yasuharu Sato. Clinicopathological 
analysis of lung lesions in plasma cell type 
idiopathic multicentric Castleman disease 
and IgG4-related disease. 第 109 回⽇本病理学
会総会（令和 2 年 7 ⽉ 1 ⽇〜7 ⽉ 31 ⽇ Web 開
催） 

2. Asami Nishikori, Midori Filiz Nishimura, 
Yoshito Nishimura, Kenji Notohara, Akira 
Satou, Masafumi Moriyama, Seiji Nakamura, 
Yasuharu Sato. Investigation of IgG4-positive 
cells in idiopathic multicentric Castleman 
disease and validation of the 2020 exclusion 
criteria for IgG4-related disease. The 4th 
International Symposium on IgG4-Related 
Diseases: diagnosis and treatment 

development(令和 3 年 12 月 2 日～12 月 4 日 ハ
イブリッド開催) 

 

 

G.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 

論文業績 #2 は、日本病理学会公式英文雑誌である

Pathology International において、2022 年の Top 
Cited Article に選出された。 
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IgG4 関連疾患レジストリに関する研究 

 
研究分担者 石川秀樹   京都府立医科大学医学部 分子標的予防医学 特任教授 

 

 

研究要旨 

難病プラットフォーム（Rare Disease Data Registry of Japan; RADDAR-J）にデータを集約することにより、

永続的にデータを管理、保管する体制を構築した。IgG4 関連疾患の診断基準の妥当性、治療の妥当性、再燃因子、

予後・合併症、IgG4 関連疾患に類縁する疾患の自然史を前向きに調査するために、構築した RADDAR－J を用いて

IgG4 関連疾患のレジストリ運用を実施した。2019 年 12 月からエントリーを開始し、2023 年 1 月までに 784

人のエントリーが行われ、年１回の追跡調査も順調に実施中である。 

 

A.研究目的 

これまで厚労省難病班などの研究者グループは、難
病疾患の患者集団の情報を収集し、名簿などの作成を
行い、疾患によっては長期の追跡調査なども実施して
きた。これらの情報は、国民の重要な財産であるが、
班長の交代や、班の終了などにより、これらの情報が
散逸することが問題とされてきた。 
 そこで、日本医療研究開発機構（AMED）は、AMED お
よび厚生労働省の難病研究班が収集した臨床情報や生
体試料から得られた情報を集約する情報統合基盤とし
て難病プラットフォーム（Rare Disease Data 
Registry of Japan; RADDAR-J）を組織し、そこにデー
タを集約することにより、永続的にデータを管理、保
管する体制を構築し平成 31 年から運用が開始された。 

各難病研究班が RADDAR-J を活用することで、情報収
集の効率化や品質保証、情報へのアクセス向上、共同
研究や国際連携の促進等につながり、その結果、診断
や治療技術の研究が加速し、最終的には難病患者の生
活の質の向上につながることが期待されている。 
厚労省や AMED の難病班などにおける公的資金にて

収集された患者データは、原則、この RADDAR-J を用い
て登録することが強く推奨されている。 
IgG4 関連疾患（IgG4-related disease）は，2001 年

のHamanoらによる自己免疫性膵炎での高IgG4 血症の
報告を契機として、わが国より発信された新しい疾患
概念である。本疾患は、膵（自己免疫性膵炎）、胆管（IgG4
関連硬化性胆管炎）、涙腺・唾液腺（IgG4 関連涙腺・唾
液腺病変）、腎（IgG4 関連腎臓病）、後腹膜腔（IgG4 関
連後腹膜線維症）、肺（IgG4 関連呼吸器病変）、動脈
（IgG4 関連動脈周囲病変）など全身臓器の腫大や肥厚
と血中 IgG4 高値に加え、病理組織学的に著しい IgG4
形質細胞浸潤、線維化、閉塞性静脈炎などを認める特
異な疾患群と考えられているが、未だ、その原因や長
期予後などは不明のままである。 
本症は、平成 21-23 年度の厚労省難治性疾患奨励分

野の「IgG4 関連全身硬化性疾患の診断法の確立と治
療方法の開発に関する研究」（岡崎班）と「新規疾患

IgG4 関連多臓器リンパ増殖性疾患（IgG4＋MOLPS）の
確立のための研究」（梅原班）により「疾患名統一」と
「包括診断基準」が策定された。その後、平成 24 年度
から旧 2研究班が合体した「IgG4 関連疾患に関する調
査研究班」を経て「IgG4 関連疾患の診断基準並びに治
療指針の確立を目指した研究班（岡崎班）」（平成 26-
31 年度）に引き継がれた。 
これらの研究班活動において、IgG4 関連疾患の患者

情報が収集されて研究がされてきたが、組織的に長期
間に渡って追跡を行うレジストリは構築されていなか
った。 
 疾患の原因の解明、治療法の開発やその評価、重症
度の評価、予後の把握などを行うためには患者集団を
前向きに長期間、経過を観察することが不可欠のため、
岡崎班において、AMED プラットフォームを用いたレジ
ストリの構築を行った。 
 

B.研究方法 
 本レジストリは、IgG4 関連疾患における患者の臨床
情報を集積し、持続的・長期的に評価項目の検討を行
うことで、IgG4 関連疾患の自然歴や予後因子を解明し、
以下の内容を検討することである。 
1) 診断基準の妥当性を前向き調査する 
2) 治療の妥当性を前向き調査する 
3) 再燃因子を前向きに調査する 
4) 予後・合併症を前向き調査する 
5) IgG4 関連疾患に類縁する疾患の自然史を調査する 
IgG4 関連疾患は厚労省が定める指定難病になってい
るが、まだ、新しい疾患であり、動脈、消化管、内分
泌疾患など新領域疾患も明らかにされつつある。また、
ある程度の概念が確立している自己免疫性膵炎、IgG4
関連硬化性胆管炎も含め臓器別診断基準は未完成な部
分もあり、包括診断基準の改訂とともに概念は変遷し
ていく可能性が高い。そのため、疑い疾患の含め、な
るべく幅広く登録を行い、その中で、疾患の診断基準
の精度管理ができるようにしている。 
 選択・除外基準は下記の通りである。 
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【選択基準】 
1）IgG4 関連疾患包括診断基準において IgG4 関連疾患
の確診群、準確診群、疑診群と診断された患者 
2）文書で研究参加への同意が得られた患者 
【除外基準】 
1）類縁疾患（悪性腫瘍、悪性リンパ腫、Sjogren 症候
群、原発性硬化性胆管炎、多中心性 Castleman 病、特
発性後腹膜線維症、Wegener 肉芽腫、サルコイドーシ
ス、Churg-Strauss 症候群）の除外ができない患者と
しているが、選択基準を満たすものの類縁疾患の除外
ができない症例は、同意取得日までの臨床データを登
録し、その時点で研究の終了とする。 
2）研究者等の判断により対象として不適当と判断され
た患者 
 指定難病においては、重症度分類の規定が重要であ
るが、そのためには予後の把握が不可欠であるため、
高精度に追跡ができるように個人情報もすべて把握し
たレジストリを構築している。 
 IgG4 関連疾患と発癌の関係についても不明な点が
多いため、発癌情報の把握も確実にできるようなアン
ケート内容にしている。 
 このように多臓器の多くの情報を入力する必要があ
るため、本レジストリは下記のような特徴を持たせた。 
・全身臓器にわたる膨大な入力項目を用意した。 
・同一検査を複数回の入力も可能とした。 
・多くの場所で自由記載が可能になるようにした。 
・レントゲン画像や組織写真などの画像も複数、保管
できるようにした。 
 カルテのすべての情報をレジストリに保管すること
も可能なシステムにしたが、膨大な情報をすべて入力
する必要はないため、班内にレジストリ委員会を設置
して、入力に関して必須項目を運用規則で決めるよう
にした。また、｢特別研究｣として、この仕組みを用い
て、特別なコホート研究ができるような枠も用意した。 
 また、生殖細胞系列の遺伝子検査のための血液検体
の採取も同意を得るようにしており、遺伝子検査の測
定の予算が獲得できた時点で、検体を採取することが
できるようにしている。検体は京都大学大学院医学研
究科附属ゲノム医学センターに搬送され、オミックス
解析、ゲノム解析を行うこととしている。 
 さらに過去に行われた「IgG4 関連疾患のステロイド
投与における免疫応答に関する網羅的オミックス解析」
「IgG4 関連疾患・自己免疫性膵炎における疾患関連遺
伝子の解析」での患者登録番号も把握し、それらの研
究で把握した臨床データ、解析結果もリンクすること
ができるようにしている。 
 目標症例数は、例数制限を設けず、可能な限り多数
を登録することとした。 
 各施設に 1 台ずつ RADDAR-J で認証された登録ので
きるパソコンを定め、そのパソコンにて随時登録を行
う。患者が来院した場合、対象者全員に説明文書を用
いて参加を呼びかけ、参加同意を得た患者を登録する。
エントリー数の集計は、毎月、モニタリングレポート
として共同研究者の先生方にメールで報告する。 
 毎年、夏の時点で、エントリーされた患者全員の 1

年前の 1 月～12 月の診療情報をレジストリに追記し、
3 年ごと、追跡調査の結果を報告する予定とした。 
 

C.研究結果 
 関西医科大学と京都大学の倫理審査委員会にて審査
を受けて承認を得た。本レジストリに参加する施設に
は京都大学に審査を委任することも推奨した。京都大
学の倫理審査委員会に審査を委任しなかった施設は、
各施設の倫理審査委員会の承認を得た。各施設の施設
長の承認を得て、エントリーは開始された。 
 2023 年 1 月 5 日時点において、京都大学医の倫理委
員会にて 30 施設が一括審査を受けて承認されている。
時施設審査を選択した施設は 30 施設あり、それらの施
設においては、各施設にて倫理審査がされている。 
 2019 年 12 月より、倫理審査委員会の承認および施
設長の承認が得られた施設からエントリーが開始され
た。 
 2022 年 12 月末時点において、784 人の患者がレジ
ストリに登録された。また、年に１回の追跡調査が行
われている。 
 入力項目等については、レジストリ委員会を設置し
て、項目の選定や見直しを実施している。 
 今後、レジストリ委員会により、本レジストリデー
タの利活用を定期的に検討する予定である。 
 
（倫理面への配慮） 
開始当初は、人を対象とする医学系研究に関する倫

理指針（旧指針）が施行されていたため、京都大学医
の倫理委員会での一括審査と、各施設の倫理審査委員
会のどちらでも審査が可能としていたが、人を対象と
する生命科学・医学系研究に関する倫理指針（新指針）
が施行後、Ver.1.26 からは研究を新指針に切り替え、
なるべく京大医の倫理委員会で一括審査をするように
参加施設に説明している。 
倫理審査委員会承認後、UMIN に公開し、各施設の機

関の長の実施許可を得て、説明文書を用いて文書によ
る同意を取得している。 
各施設での承認状況などは研究事務局にて把握し、

毎月、メールによるモニタリングレポートにて、情報
共有をしている。 

 

D.考察  
 国が作成した公的で永続性のあるレジストリシステ
ムを用いて多数の患者のレジストリをすることが可能
であった。今後、さらにエントリー数が増加し、質の
高い追跡が行われることにより、IgG4 関連疾患の病態
が解明され、より優れた治療法、予防法が開発される
ことが期待される。 

 

E.結論 
IgG4 関連疾患のレジストリシステムは順調に運営

されている。 
 

F.研究発表 
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1.論文発表 

１）石川秀樹, 池浦司, 岡崎和一. 自己免疫性膵炎

の最前線 コラム②：IgG4 関連疾患患者レジストリ.

胆と膵. 41, 10, 1031-1035, 2020. 

２）石川秀樹. 難病のレジストリ. 疫学の事典（朝倉

書店）. 第 10 章 難病の疫学 10-4, 218-219, 2023. 

 

2.学会発表 

吉藤 元, 石川 秀樹, 中村 誠司. 【シンポジウム

20 難病レジストリ研究の進捗状況】 IgG4 関連疾

患のレジストリ研究. 日本リウマチ学会（横浜・オ

ンライン）, 2022 年 4 月 27 日（口演） 

 

G.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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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連消化器疾患分科会報告 

 
分科会長  正宗淳  東北大学大学院医学系研究科消化器病態学分野 教授 

 

研究分担者 

内田一茂  高知大学医学部消化器内科 教授 

田中篤   帝京大学医学部内科学講座 教授 

児玉裕三  神戸大学大学院医学研究科内科学講座消化器内科学分野 教授 

仲瀬裕志  札幌医科大学医学部消化器内科学講座 教授 

能登原憲司 倉敷中央病院病理診断科 主任部長 

岩崎栄典  慶應義塾大学医学部消化器内科 専任講師 

研究協力者  

中沢貴宏  名古屋市立大学消化器代謝内科学 非常勤講師 

窪田賢輔  横浜市立大学付属病院内視鏡センター 教授 

 

研究要旨 

消化器疾患分科会では、自己免疫性膵炎（AIP）、IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC）、IgG4 関連肝病変・IgG4 関

連自己免疫性肝炎（IgG4-AIH）、IgG4 関連消化管病変を対象疾患・病変と位置づけ、検討を行った。令和 2 年度

〜4年度は、AIP については、診療ガイドライン 2013 の改訂、臨床診断基準 2018 の検証、AIP に合併した炎症性

嚢胞性病変の全国調査、AIP に対する AZA の寛解維持効果の有効性・安全性に関する systematic review/meta-

analysis AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究、AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究、免疫染色

による AIP の ADM と膵癌の鑑別、免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の実態調査、炎症性腸疾患患者

に合併する AIP の実態調査が進められた、IgG4-SC については、全国疫学調査の結果が解析され、臨床診断基準

2020 の検証、IgG4 関連胆嚢炎の病態解明を進められた。IgG4 関連肝病変・IgG4 AIH については、病理標本のレ

ビューによりその実態が明らかになり、IgG4-AIH/hepatopathy の診断基準、重症度分類、診療ガイドラインの作

成につながることが期待される。IgG4 関連消化管病変については、症例の集積が進んでおり、今後の解析が待た

れる。 
 

A.研究目的 

本邦から新しい疾患概念として提唱された IgG4 関連
疾患（IgG4-RD）は、高 IgG4 血症と多臓器への IgG4 陽
性形質細胞浸潤を特徴とする全身疾患である。消化器
疾患分科会では、自己免疫性膵炎（AIP）、IgG4 関連硬
化性胆管炎（IgG4-SC）、IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自
己免疫性肝炎（IgG4-AIH）、IgG4 関連消化管病変を対
象疾患・病変と位置づけ、他の分科会と連携し、(1)診
断基準の検証と改訂、(2)重症度分類、疾患活動性指標、
寛解基準の検討と策定、(3)患者レジストリの継続実施
とデータの解析、(4)全国頻度調査結果の解析と評価、
(5)診療ガイドラインの作成、(6)AMED 難病実用化研究
事業との連携、(7)社会への啓発活動を進める。 

 

B.研究方法 
令和 2 年度〜令和 4 年度は以下の研究を計画した。 
 
1. IgG4 関連消化器疾患における重症度分類、寛解基
準、疾患活動性指標の作成 
ワーキンググループを組織し、重症度分類、寛解基準、
疾患活動性指標について検討する。 

（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
 
2. 自己免疫性膵炎（AIP） 
(1) AIP 診療ガイドライン 2013 改訂 
パブリックコメントを募集し、改訂作業を進める。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(2) AIP 臨床診断基準 2018 の検証 
本研究班消化器疾患分科会研究分担者・研究協力者並
びに日本膵臓学会膵炎調査研究委員会自己免疫性膵炎
分科会委員を対象に AIP 臨床診断基準の検証と改訂に
関するアンケート調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(3) AIP に合併した炎症性嚢胞性病変の全国調査 
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AIP に合併する嚢胞性病変の実態とステロイド治療の
有効性を明らかにするためにアンケート調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(4) AIP に対するアザチオプリン（AZA）の寛解維持効
果 の 有 効 性 ・ 安 全 性 に 関 す る systematic 
review/meta-analysis 
AIP の再発予防および寛解維持に対する AZA の有効性
が報告されているが、その多くはケースシリーズであ
り、無作為化対照試験は行われていない。AIP 患者の
維持療法としての AZA の臨床効果を明らかにするため
に、このテーマに関する既存の文献のシステマティッ
クレビューとメタアナリシスを行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(5) AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究 
「アザチオプリン(AZA)による AIP のステロイドフリ
ー寛解維持効果および安全性を評価するための医師主
導治験」を計画し、AMED「臨床研究・治験推進研究事
業」に応募する。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(6) AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究 
本研究班消化器疾患分科会研究分担者・研究協力者と
日本膵臓学会 AIP 分科会委員を対象に、AIP の長期予
後に関する調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(7) 免疫染色によるAIPのacinar-ductal metaplasia
と膵癌の鑑別 
AIP と膵癌の切除材料を用いて免疫染色を行う。
Acinar-ductal metaplasia(ADM)と膵癌の鑑別のため
に、CD56、CD13、CK7、CK19 、MUC6、MUC1、Bcl-10 c-
terminal portion、Nestin、Notch1、β-catenin、
p16(INK4a)、Pdx1、SOX9、Gata6、Nkx6.1 の発現を検討
予定である。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(8) 免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の
実態調査 
1 次調査では 2016 年 1 月〜2022 年 7 月の期間におい

て irAE 膵炎が疑われた症例数を調査する。2次調査で
は症例調査票を用いて irAE 膵炎の臨床像を明らかに
する。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
(9) 炎症性腸疾患患者に合併する AIP の実態調査 
「難治性炎症性腸管障害に関する調査研究班：久松班」
の班員が所属する施設を 2017〜2021 年に受領した 16
歳以上の IBD 患者を対象とした調査を行う。IBD 患者
における AIP（1 型、2 型）の合併率、IBD 患者におけ
る AIP の特徴、AIP の有無による IBD の特徴を明らか
にする。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
 
3. IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC） 
(1) IgG4-SC 臨床診断基準の改訂 
パブリックコメントを募集し、改訂作業を進める。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(2) 全国疫学調査の結果解析 
全国疫学調査の結果を解析した。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
(3) IgG4 関連胆嚢炎に関するアンケート調査 
IgG4 関連胆嚢炎の臨床像を明らかにするためアンケ
ート調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする生命科学・医学系研究に関
する倫理指針（文部科学省、厚生労働省、経済産業省）
に基づき実施され、当該年度においては倫理面の問題
はなかった。 
 
4. IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自己免疫性肝炎（IgG4 
AIH） 
(1) 全国実態調査 
IgG4-SC 全国調査における、IgG4 関連肝病変と IgG4-
AIH の項目（肝生検含む）を調査する。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
 
5. IgG4 関連消化管病変 
(1) 全国調査 



65 
 

IgG4 関連消化管病変が疑われる症例について、研究班
を対象にアンケート調査を行う。文献検索を行い、こ
れまでに報告された IgG4 関連消化管病変を拾い上げ
る。二次調査では、消化管病変の臨床情報、病理検体、
画像データの収集、併存する IgG4 関連疾患についての
調査を行う。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針（文部科学省、厚生労働省）に基づき実施され、当
該年度においては倫理面の問題はなかった。 
 

C.研究結果 
1. IgG4 関連消化器疾患における重症度分類、寛解基
準、疾患活動性指標の作成 
令和 2 年度は、消化器疾患分科会の研究分担者・研究
協力者 9 名からなるワーキンググループを組織し、重
症度分類、寛解基準、疾患活動性指標について検討を
進めた。臓器横断的な検討が必要と考えられたため、
令和 3 年度より分科会横断的なワーキンググループで
検討されることになり、消化器疾患分科会としての作
業は終了した。 
 
2. 自己免疫性膵炎 
(1) AIP 診療ガイドライン 2013 改訂 
2020年 8月から9月に日本膵臓学会ホームページにて
パブリックコメントを募集し、自己免疫性膵炎診療ガ
イドライン 2020 として、「膵臓」誌で発表した。 
(2) AIP 臨床診断基準 2018 の検証 
本研究班消化器疾患分科会研究分担者・研究協力者並
びに日本膵臓学会膵炎調査研究委員会自己免疫性膵炎
分科会委員を対象に AIP 臨床診断基準の検証と改訂に
関するアンケート調査を行い、36 名より回答があった。
診断基準 2018 の検証すべき項目として、MRCP 所見を
診断項目に採用したこと（22/36）、EUS-FNA による癌
の否定（14/36）、ステロイド治療の効果（12/36）など
が挙げられた。診断基準 2018 で診断できなかった経験
が 36 名中 12 名にあった。今後、FNA 検体を対象とし
た組織診断基準の検討の必要性ありと回答したのは
36 名中 29 名であった。2 型 AIP の診断基準の追加の
検討が必要と回答したのは 36 名中 20 名であった。そ
の他、次の改訂に向けての検討項目として、国際コン
センサス診断基準との整合性、他の膵外病変、バイオ
マーカーなどの回答があった。23 施設より、1 型 AIP 
1606 例、2型 AIP 42 例が集積された。JPS2018 で確診
が 1301 例、準確診が 223 例、JPS2011 で確診が 1261
例、準確診が 101 例、ICDC で 1 型確診が 1429 例、1型
準確診が 71 例、2型確診が 15 例、2型準確診が 27 例
であった。JPS2018 の診断率向上に寄与した項目は、
MRCP が 107 例、腎病変が 4 例、ステロイド反応性が 60
例、FNA による癌の除外が 28 例であった。JPS2018 で
診断できず ICDC で診断できた症例は 48 例、2型は 42
例、その他が 6 例であった。膵癌や特発性膵炎といっ
た他疾患だった症例も少数認められた。手術によって
診断された症例は、2 型 AIP の 1 例と 1 型 AIP 限局型
13 例であった。 

(3) AIP に合併した炎症性嚢胞性病変の全国調査 
115 例の嚢胞性病変症例について解析した。大きさに
よらず静脈瘤形成などがなければステロイドが安全に
投与できる可能性が示唆された。J Hepatobiliary 
Pancreat Sci 誌で発表した。 
(4) AIP に対するアザチオプリン（AZA）の寛解維持効
果 の 有 効 性 ・ 安 全 性 に 関 す る systematic 
review/meta-analysis 
EMBASE/Medline/SCOPUS から論文を検討しメタ分析を
行なった。今回のメタ解析では、再発した AIP に対し
て AZA を投与した患者のうち、14/99 人（14.1％）が
再燃した。一方、AZA を使用しなかった患者では、20/72
（27.8％）が再燃した。AZA を使用した患者の再燃リ
スクの統合 Odds 比は、Pet 法による固定効果モデルを
用いて 0.32（p=0.01、異質性（I^2）=53.2%）と推定さ
れた。今回のシステマティックレビューおよびメタア
ナリシスでは、AZA の AIP の再燃防止効果が初めて示
され、ステロイド治療の中止で再燃する AIP 患者の維
持療法として AZA を使用することが支持された。J 
Gastroenterol 誌で発表した。 
(5) AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究 
「AZA による AIP のステロイドフリー寛解維持効果お
よび安全性を評価するための医師主導治験」を計画し
AMED「臨床研究・治験推進研究事業」に応募するも不
採択となった。特定臨床研究「1 型 AIP を対象とした
AZAによるsteroid free寛解維持効果および安全性と
忍容性を検証する多施設共同研究」の計画を進めた。 
(6) AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究 
20 施設から 1555 症例を集積した。解析対象 1378 例中
64 例（4.6%）に死亡を認めた。主な死因は悪性腫瘍
（39.1%）、感染症（23.4%）であった。AIP 診断からの
膵癌有病率は 3 年後で 0.6%、5 年後で 0.9%、10 年後で
2.5%であった。 
(7) 免疫染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別 
研究プロトコールの作成を進めた。 
(8) 免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の
実態調査 
1 次調査を行い 35 施設 96 例を集積し、二次調査の準
備を進めている。 
(9) 炎症性腸疾患患者に合併する AIP の実態調査 
「難治性炎症性腸管障害に関する調査研究班：久松班」
のうち 23 施設が参加予定となった。倫理委員会での一
括審査は終了した。各施設において研究実施許可手続
きが進められた。 
 
3. IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC） 
(1) IgG4-SC 臨床診断基準の改訂 
日本胆道学会ホームページにてパブリックコメントを
募集し、J Hepatobiliary Pancreat Sci 誌で IgG4-SC
臨床診断基準 2020 を発表した。IgG4-SC 診療ガイドラ
イン、AIP 臨床診断基準 2018 との整合性を重視し、疫
学的調査の結果をもとに予後は”unclear”から”良
好“に変更した。胆管像、胆管壁肥厚の把握、ERC を施
行せずに診断可能な場合を記載した。合併疾患として
腎病変を追加した。これまでオプションとなっていた
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ステロイド治療の効果を診断項目に追加した。IgG4-SC
臨床診断基準 2020 の検証と改訂に関するアンケート
調査を行うため、研究計画の倫理審査の準備を進めた。 
(2) 全国疫学調査の結果解析 
解析結果を J Hepatobiliary Pancreat Sci 誌、Dig 
Liver Dis 誌、J Gastroenterol Hepatol 誌で発表し
た。 
(3) IgG4 関連胆嚢炎に関するアンケート調査 
①病理組織学的に診断されたびまん型 10 例、②病理組
織学的に診断された限局型 7 例、③ステロイドに反応
したびまん型 149 例、④ステロイドに反応した限局型
4 例、AIP あるいは IgG4-SC に合併した胆嚢癌 3 例が
集積された。アンケート調査の結果に基づきワーキン
ググループを立ち上げる予定となった。 
 
4. IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自己免疫性肝炎（IgG4 
AIH） 
(1) 全国実態調査 
IgG4-SC 全国調査で、IgG4 関連肝病変と IgG4-AIH の
項目（肝生検含む）も調査し、65 例の IgG4-AIH 確診・
準確診・疑診が報告され、IgG4-SC1096 例中 61 例で肝
生検の記載があった。 
これらのうち IgG4 免疫染色が評価できた 38 例を対象
とした。AIH と診断された症例は 8 例（薬物性肝障害
と要鑑別1例を含む）で、5例がIgG4陽性細胞＞10/HPF
を満たし、IgG4/IgG 比は評価できた 2 例中 1 例で＞
100％となった（IgG4-AIH 可能性例）。組織学的には通
常の AIH と差はなく、花筵状線維化や閉塞性静脈炎は
なかった。IgG4-HP 可能性例は 10 例（形質細胞破砕を
きたした 1 例を含む）で、評価可能であった 9 例中 7
例で IgG4/IgG 陽性細胞比＞40％であった。花筵状線維
化や閉塞性静脈炎はなかった。中沢分類の記載があっ
た 8 例中、1型：1例、2a 型：3例、2b 型：1例、3型：
2 例、4型：1例であった。胆汁うっ滞性変化のみで炎
症細胞浸潤の乏しい肝生検が 12 例あり、中沢分類の記
載があった 6例中 5 例は 1型であった。 
 
5. IgG4 関連消化管病変 
(1) 全国調査 
IgG4 関連消化管病変が疑われる症例について研究班
を対象にアンケート調査を行い、43 症例（11 施設）が
集積された。文献検索も行い、研究班以外の施設から
論文報告された 28 症例を拾い上げた。令和 5 年 3 月
時点で、27 症例の臨床情報、放射線画像、内視鏡画像、
病理画像を集積し、データ解析を進めた。 

 

D.考察  
1. IgG4 関連消化器疾患における重症度分類、寛解基
準、疾患活動性指標の作成 
AIP の重症度は、ステロイド依存性、ステロイド抵抗
性、臓器障害により判定されている。ワーキンググル
ープでの検討では、ステロイド反応性に基づく場合は
重症度診断を疾患診断時には行うことができないこと
や、嚢胞ドレナージや外科手術を要する症例の扱いな
どが今後の課題と考えられた。疾患活動性指標につい

ては、臓器固有の活動性指標を作成する場合、全身疾
患としての活動性をどのように反映させるかについて
他分科会の動向にあわせて進める必要があると考えら
れた。 
2. 自己免疫性膵炎（AIP） 
2018 年に AIP 臨床診断基準が、2020 年に AIP 診療ガ
イドラインが改訂された。臨床診断基準の検証では、
MRCP、腎病変、ステロイド反応性、FNA による癌の除外
は診断率向上に寄与していた。一方、JPS2018 で診断
できず ICDC で診断できた症例や、膵癌や特発性膵炎と
いった他疾患だった症例、手術によって診断された症
例の扱いなどが今後の課題である。 
AIP における嚢胞性病変症例については、大きさによ
らず静脈瘤形成などがなければステロイドが安全に投
与できる可能性が示唆された。 
AIP は、ステロイド反応性は良好であるものの再燃が
多くステロイド依存性が問題となる。本邦では、チオ
プリン製剤(AZA)はステロイド依存性のクローン病の
寛解導入・維持、ステロイド依存性の潰瘍性大腸炎の
寛解維持、治療抵抗性のリウマチ性疾患（膠原病）な
どに保険適応があるが、AIP に対する適応はない。AIP
については海外での薬事承認がなく、公知申請もでき
ない状況である。今回論文報告した meta-analysis の
結果から、AIP における AZA の再燃予防効果が示唆さ
れた。AZA による AIP の寛解維持の効能効果追加承認
に向けて、特定臨床研究「1 型 AIP を対象とした AZA
による steroid free 寛解維持効果および安全性と忍
容性を検証する多施設共同研究」を計画中である。 
AIP の長期予後については、死亡まで通院していた症
例が少ないことから、一般人口との比較は正確でない
ものの、標準化死亡比は 0.53 と算出され、生命予後は
良好と考えられた。一方、膵癌の標準罹患比は 3.21 と
算出され、AIP は膵癌を合併しやすい可能性が示唆さ
れた。 
免疫染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別については、
鑑別における有用性が明らかになるだけでなく、ADM
の病態に関する知見も得られることが期待される。 
irAE 膵炎については、本邦では大規模な調査は行わ
れておらず、本調査によりその実態が明らかになるこ
とが期待される。 
IBD に お け る AIP に つ い て は 、 Kawa ら （ J 
Gastroenterol 2015）や Ueki ら（Pancreas 2015）に
よる報告があるが、IBD、AIP ともに患者数が年々増加
しており、本実態調査を行うことにより、本邦におけ
るIBDとAIPの現況が明らかになることが期待される。 
 
3. IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC） 

2020 年に IgG4-SC 臨床診断基準 2020 が報告された。

今後、より診断能に優れる診断基準への改訂を進める

必要がある 

IgG4 関連胆嚢炎にはびまん型と限局型がある。病理組

織学的に診断された症例に関する検討が今後必要であ

る。 

4. IgG4 関連肝病変・IgG4 関連自己免疫性肝炎（IgG4-
AIH） 
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IgG4-AIH、IgG4-SC の病理標本のレビューにより、そ
の実態が明らかになった。IgG4-AIH/hepatopathy の診
断基準、重症度分類、診療ガイドラインの作成につな
がることが期待される。 
5. IgG4 関連消化管病変 
IgG4 関連消化管病変については、研究班研究者施設に
対する調査と文献検索による症例を拾い上げの後、二
次調査が進められた。今後、消化管病変の臨床情報、
病理検体、放射線画像、内視鏡画像の解析を進めるこ
とにより IgG4 関連消化管病変の疾患概念の確立や診
断基準の策定につながることが期待される。 

 

E.結論 
AIP については、診療ガイドライン 2013 の改訂、臨床
診断基準 2018 の検証、AIP に合併した炎症性嚢胞性病
変の全国調査、AIP に対する AZA の寛解維持効果の有
効性・安全性に関する systematic review/meta-
analysis AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研
究、AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究、免疫
染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別、免疫チェックポ
イント阻害薬による irAE 膵炎の実態調査、炎症性腸疾
患患者に合併する AIP の実態調査が進められた、IgG4-
SC については、全国疫学調査の結果が解析され、臨床
診断基準 2020 の検証、IgG4 関連胆嚢炎の病態解明を
進められた。IgG4 関連肝病変・IgG4 AIH については、
病理標本のレビューによりその実態が明らかになり、
IgG4-AIH/hepatopathy の診断基準、重症度分類、診療
ガイドラインの作成につながることが期待される。
IgG4 関連消化管病変については、症例の集積が進んで
おり、今後の解析が待たれる。 
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IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連涙腺・唾液腺炎 改訂診断基準（2020）に関する研究 

（IgG4 関連涙腺・唾液腺炎分科会 報告） 

 
分科会長 高橋裕樹   札幌医科大学医学部免疫・リウマチ内科 教授 

 

研究要旨 

涙腺・唾液腺病変は IgG4 関連疾患の好発病変の 1 つであり，より精度の高い IgG4 涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）診

断基準の作成を目的に改訂基準（2020）を作成した．ただし，非侵襲的な項目として「対称性の涙腺・唾液腺の

2 ペア以上の腫脹」（ミクリッツパターン）が採用されているが，この項目の精度はこれまで検証されていなかっ

た．そこで「対称性の涙腺・唾液腺の 2ペア以上の腫脹」の有用性を検証するため，後方視的ではあるが，涙腺・

唾液腺病変を有する症例を集積し，包括診断基準，IgG4-DS 旧基準・改訂基準，および ACR/EULAR 分類基準と照

合し，その精度を比較検討した．改訂基準（2020）の感度・特異度・陽性的中率は，生検施行例を対象にした場

合，91.7％・100％・93.3％，さらにミクリッツパターンのみであっても，84.4％，97.6％，98.5％を示し，「対

称性の涙腺・唾液腺の 2 ペア以上の腫脹」を含む改訂基準（2020）は臨床診断基準として適当であると考えられ

た．さらなる改善のためには，新たな画像診断の応用や生検部位の検討などを検討する必要がある． 

 

A.研究目的 

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（IgG4-DS）は IgG4 関連疾患
（IgG4-RD）の中でも最も罹患頻度が高い病変の 1つで
あり，また解剖学的特性から，しばしば自覚症状とも
なり，IgG4-RD の早期診断につながることが多い病態
である．特に両側涙腺・唾液腺の 2 組以上の持続性腫
脹はミクリッツパターンとも呼称され，IgG4-DS に特
徴的とされている．実際，エキスパートオピニオン的
に IgG4 関連ミクリッツ病診断基準（以下，旧基準），
および IgG4-DS 改訂診断基準 2020（以下，改訂基準
2020）の 1項目に採用され，高 IgG4 血症との併存が確
認されれば，病理組織検査が未施行であっても IgG4-
DS の診断が可能である．ただし，涙腺・唾液腺腫大を
生じる疾患は IgG4-RD 以外にも数多く知られており，
リンパ増殖性疾患や，サルコイドーシスなどの肉芽腫
性疾患，あるいは結核含む感染症が鑑別診断として上
げられる．持続性（3 ヶ月以上），対称性であることを
もって，これら非 IgG4-RD を除外可能であるかどうか
は検証が行われておらず，特に悪性腫瘍との鑑別に関
しては懸念も指摘されている．そこで IgG4 関連涙腺・
唾液腺炎分科会（以下，当分科会）では日常診療に照
らし合わせて，IgG4-DS 改訂診断基準（2020）が適切な
感度・特異度をもって，IgG4-DS を含む涙腺・唾液腺病
変の鑑別に有用であるかどうか，また，今後，臨床応
用可能な画像診断などについても検討を行った． 

 

B.研究方法 
１）主に札幌医科大学附属病院にて診療された涙腺・
唾液腺病変を有する症例を対象に，IgG4-RD 包括診断
基準（以下，CDC），旧基準，改訂基準 2020，さらに
ACR/EULAR 分類基準（2019）の感度・特異度などを解析
した． 
２）涙腺・唾液腺病変の診断における顎下腺超音波検

査（以下，エコー）の有用性を検討するため，多施設
共同での前方視的研究を施行し，診断向上への寄与度
を解析した． 
なお，改訂基準（2020）は以下のとおり； 
１．涙腺，耳下腺あるいは顎下腺の腫脹を持続性（3ヶ
月以上）に認める． 
 a．対称性，2ペア以上 
 b．1 箇所以上 
２．高 IgG4 血症（135 mg/dl 以上）を認める． 
３．涙腺あるいは唾液腺生検組織＊に著明な IgG4 陽性
形質細胞浸潤（IgG4 陽性/IgG 陽性細胞が 40％以上，
かつIgG4陽性形質細胞が10/hpfをこえる）を認める． 
診断は，項目１a＋項目２または項目３を満たすもの，
ないしは項目 1b＋項目２＋項目３を満たすものを確
診とする． 
全身性 IgG4 関連疾患の部分症であり，多臓器病変を伴
うことも多い．鑑別疾患に，サルコイドーシス，多中
心性 Castleman 病，多発血管炎性肉芽腫症，悪性リン
パ腫，癌などがあげられる．従って，項目 1a＋項目 2
で確診とされる場合も可能であれば生検を施行するこ
とが望ましい． 
（注釈＊）生検組織には口唇腺を含む 
 
（倫理面への配慮） 
患者個人情報に関わる検討については、各施設の臨床
研究・倫理審査委員会の承認を得て実施した． 
 
C.研究結果 

１）改定基準（2020）の検証 

① 2019 年 1 月から 2020 年 12 月までの 2 年間，涙

腺．唾液病変のため，生検/摘出術が施行された 30 例

を抽出し，病理所見（最終診断）を CDC，IgG4-DS 旧

基準・改訂基準（2020）に照合し，感度，特異度，診



72 
 

断効率（精度）を算出した．なお，最終診断は IgG4-

DS 24 例，非 IgG4-DS 6 例（MALToma 2 例，顎下腺癌 

1 例，耳下腺腫瘍 1 例，涙腺炎 1 例，顎下腺炎 1

例）であった．感度・特異度・精度は，CDC 100％・

100％・100％，旧基準 79.2％・100％・83.2％，改訂

基準（2020）91.7％・100％・93.3％であった．な

お，ミクリッツパターンを示し，かつ高 IgG4 血症

（135 mg/dl 以上）を示した 19 例は全て IgG4-RD と診

断された． 

② IgG4-RD の診療に習熟した担当医が IgG4-RD と診

断した 49 例を対象に，CDC，旧基準・改訂基準 2020

に加え，ACR/EULAR 分類基準に照合し比較した．CDC

では確診 30 例，准確診 4 例，疑診 12 例，その他 3

例と診断されたが，ACR/EULAR 分類基準スコア（20 点

以上で診断可能）は，確診 38 点，准確診 20 点，疑

診 25 点に相当した．旧基準・改訂基準（2020）に照

らし合わせると，陽性率は 44.9％・61.2％であった． 

③2017 年 6 月から 2022 年 6 月の間に涙腺・唾液腺疾

患を疑われ、涙腺・唾液腺エコーを施行された 118 例

を抽出し，主治医判断を最終診断とし，「対称性の涙

腺・唾液腺腫脹の存在（ミクリッツパターン）」の感

度・特異度・陽性的中率を評価した．2ペア以上の涙

腺・唾液腺腫脹の IgG4-RD における感度は 84.4％，特

異度は 97.6％，陽性的中率は 98.5％であった．な

お，悪性腫瘍例でミクリッツパターンを示した症例は

なかった． 

 

２）IgG4-DS 診断における顎下腺エコー有用性の検討 

九州大学病院臨床倫理委員会承認下で九州大学口腔顎

顔面病態学講座・顎顔面腫瘍制御学分野中心に施行中

である．共同研究施設 5 施設，49 例を対象，顎下腺エ

コーの感度・特異度・正診率は 89.1％，75.0％，

83.7％，高 IgG4 血症（135 mg/dL 以上）を加えると，

89.1％，100％，91.8％と，特に特異度の上昇を認め

た． 

 

D.考察  

本邦における IgG4-RD の診断は原則，CDC に従い，確

定診断とならない場合はさらに臓器毎に作成されてい

る診断基準に照合する二段階で行われている．特に

IgG4-RD での罹患頻度が高い IgG4-DS と自己免疫性膵

炎の診断基準においては，病理組織学的な所見がなく

ても，特徴的な臨床像を重視し，診断可能な基準とな

っている．IgG4-DS の場合は，シェーグレン症候群か

ら分離された最たる特徴がミクリッツパターンであ

り，エキスパートオピニオンに従い，涙腺・唾液腺の

2 組以上の腫脹が 3 ヶ月以上持続する場合は，生検未

施行であっても高 IgG4 血症がみられれば，確定診断

とされていた．しかしながら，逸話的ではあるが，非

IgG4-RD による涙腺・唾液腺病変においも，ミクリッ

ツパターンを呈し，さらに高 IgG4 血症を伴う報告が

ある（Ohta M, Surg Oncol 2015）．また，IgG4-RD の

ACR/EULAR 分類基準を策定する際に世界中から収集さ

れた IgG4-RD 類似症例（mimicker）324 例の中には，

詳細は不明であるがミクリッツパターンを示す症例が

約 1 割含まれていた（Wallace ZS. Ann Rhem Dis 

2019）． 

当分科会において，改定基準（2020）の検証を行う

にあたって，特に，病理診断を伴わない，ミクリッツ

パターンと血清所見（IgG4 135 mg/dL 以上）のみでの

診断の確からしさ，特に悪性リンパ腫などが除外可能

かどうかについて懸念が上げられていた．そこで，当

初，前向きに涙腺・唾液腺病変をエントリーし，ミク

リッツパターンを呈する非 IgG4-RD の頻度などを解析

することを予定したが，先行研究で行った札幌医科大

学附属病院での検討でも症例数が稀少であることが推

測された．このため，後方視的に涙腺・唾液腺病変を

有する症例（生検施行例，あるいはエコー対象例）を

抽出し，既存の診断・分類基準，および改定基準 2020

の有用性を検討した．いずれも，ミクリッツパターン

は IgG4-RD の診断において特異性の高さを示し，引き

続き，診断基準の 1 項目として採用することが適当と

思われた．ただし，特に臨床像（発熱などの全身症

状，短い罹病期間など）や検査データ（CRP 上昇な

ど）に IgG4-RD らしくない点がみられる場合は，生検

を施行し，病理裡組織学的に悪性疾患などの除外を行

うのが望ましいのは言うまでもない．今後，顎下腺エ

コーや［18F］FDG PET/CT 検査の意義が確立すること

で，さらに非侵襲的に診断が可能になることを念頭

に，診断基準の改定が必要である． 

 

 

E.結論 
改訂基準 2020 の検証を後方視的に涙腺・唾液腺病変例
を対象に施行し，感度・特異度・陽性的中率いずれも
高いことを確認した．特に，改定基準において持続性
の涙腺・唾液腺の 2 ペア以上の腫脹と、高 IgG4 血症の
組み合わせで IgG4-DS を診断することは診断基準とし
て妥当であると判断した．また，より非侵襲的な診断
方法として顎下腺エコーなどの他のモダリティの有用
性についても検証中である． 
 

F.研究発表 

なし 

 

1.論文発表 

・Nagahata K, Kanda M, Kamekura R, Sugawara M, 

Yama N, Suzuki C, Takano K, Hatakenaka M, 

Takahashi H. Abnormal [18F] fluorodeoxyglucose 

accumulation to tori tubarius in IgG4-related 

disease. Ann Nucl Med 36: 200-207, 2022. 

・Takano K, Kurose M, Kamekura R, Kanda M, 
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Yamamoto M, Takahashi H. Tubarial gland 

involvement in IgG4-related diseases. Acta 

Otolaryngol 142: 616-619, 2022. 

 

2.学会発表 

永幡 研ほか．IgG4 関連涙腺・唾液腺炎における 2ペ

ア以上の涙腺・唾液腺腫脹は IgG4 関連疾患の診断を

支持するのか．第 32 回日本リウマチ学会北海道・東

北支部学術集会（札幌） 2022 年 9 月 

森山雅文ほか．IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断におけ

る顎下腺超音波検査の有用性〜Mimicker との鑑別〜．

第 14 回日本 IgG4 関連疾患学会（金沢）2023 年 3 月 

 

G.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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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準 2011 改訂版(2020)の作成 

-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループによる多施設研究 

（腎臓病分科会 報告） 
 

研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 講師 

 

研究要旨 

昨年度日本腎臓学会 IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)ワーキンググループ(WG)は IgG4-RKD 診断基準 2011 版の検証

を行い、特異度は優れるものの(90.0%)、感度が低い(72.7%)という結果を得た。感度が落ちる原因を分析した後改定

案をいくつか作成し、その中で診断能が最も優れた案を IgG4-RKD 診断基準 2020 として発表した（感度 90.9%, 特
異度 90.0%）。また日常診療に使いやすいように診断アルゴリズム 2020 も新たに作成した。 

 

 

A.研究目的 

昨年の検証結果より IgG4-RKD 診断基準 2011 は腎組織
に花筵状線維化を欠く場合、組織学的に証明された腎
外病変がないと possible（非 IgG4-RKD）に分類されて
しまい、感度が低下する点などが課題として挙げられ
た。今回改訂版作成を目的とした。 

 

B.研究方法 
2011 版の課題について WG で各項目の修正や新たな項
目追加の提案を行い、それぞれの変更を行った時の感
度・特異度から陽性尤度比および陰性尤度比を算出し、
最も診断性能に優れていたものを改訂版とする。 
（倫理面への配慮） 
今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策定した「人
を対象とする医学系研究に関する倫理指針」を厳格に
遵守し、以下のごとく倫理的配慮を行った。 
1） 患者の個人情報・機密の保護と管理 
研究の実施においては患者氏名を研究症例番号により
匿名化し、患者個人情報の機密保護について十分な配
慮を行った 
2） インフォームド・コンセントの手順 
本研究は通常の保険診療において得られるカルテ情報
による既存資料を用いた後方視的調査であるため、必
ずしも文書による同意が必要ではない。そのため研究
概要をウェブサイト上で公開し、不参加の申し出を受
け付け参加・不参加の自由をはかった。 
 
C.研究結果 

修正案として A 案)花筵状線維化を組織項目からはず

す、B 案）腎組織の IgG4 陽性形質細胞浸潤について、

IgG4/IgG 陽性細胞比> 40%“and/or”IgG4 陽性細胞

>10/hpf、を“and”とする、が提案されたがいずれも

2011 版より劣るため却下した。C 案)腎外病変として

組織で証明された病変以外に IgG4 関連疾患に特徴的

な臨床・画像所見を追加する、についてはいくつかの

組み合わせを検討した結果、1.両側涙腺腫脹、2.両側

顎下腺腫脹、3.1 型自己免疫性膵炎に合致する画像所

見、4.後腹膜線維症に合致する画像所見のいずれかが

あった場合腎外病変あり、とする案が感度 90.9%、特

異度 90.0%、陽性尤度比 9.09、陰性尤度比 0.10 と最

も優れていたためそれを採用した。（2011 版は各々

72.7%、90.0%、7.27、0.30） 

D.考察  

IgG4-RD の診断については 2019 年に ACR/EULAR IgG4-

RD 分類基準が発表され、IgG4-RD を強く示唆する臨

床、画像所見が示された。IgG4-RKD の診断においても

腎外病変の診断にあたり生検結果のみを重んじるので

はなく、IgG4-RD に特徴的な臨床、画像所見を取り入

れることにより特異度を落とさずに感度をあげること

ができた。 

 

E.結論 
新たな腎外病変の項目（臨床・画像所見）追加により
IgG4-RKD 診断基準 2011 版より診断性能に優れた改訂
版(2020 版)を作成した。 
 

F.健康危険情報 

なし 

 

G.研究発表 

1.論文発表 

1) SaekiT, Kawano M, Nagasawa T, Ubara Y, 

Taniguchi Y, Yanagita M, Nishi S, Nagata M, 

Hisano S, YamaguchiY, Nomura H, Saito T, 

Nakashima H. Validation of the diagnostic 

criteria for IgG4-related kidney disease (IgG4-

RKD) 2011, and proposal of a new 2020 version. 

Clin Exp Nephrol. 2021;25(2):99-109. 
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2) 佐伯敬子、川野充弘、長澤将、乳原善文、谷口義

典、柳田素子、西慎一、長田道夫、久野敏、山口裕、

野村英樹、斉藤喬雄、中島衡. IgG4 関連腎臓病診断

基準 2020（IgG4 関連腎臓病診断基準 2011 改訂

版）. 日腎会誌 2021；63（2）：187‒197． 

  

2.学会発表 

1) 佐伯敬子、川野充弘、乳原善文、谷口義典、斉藤

喬雄、中島衡。IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準の

検証-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループ(WG)

による多施設研究。第 64 回日本リウマチ学会総会、

学術集会 2020,8,17-9,15 (WEB) 

2) 佐伯敬子、川野充弘、長澤将、乳原善文、谷口義

典、柳田素子、西慎一、長田道夫、久野敏、山口裕、

斉藤喬雄、中島衡. IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基

準の検証-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキンググループ

による多施設研究. 第 63 回日本腎臓学会学術総会 

2020,8,19-21 (ハイブリッド開催),横浜市 

3) Kawano M, Saeki T, Nagasawa T, Ubara Y, 

Taniguchi Y, Yanagita M, Nishi S, Nagata M, 

Hisano S, Yamaguchi Y, Saito T, Nakashima H. A 
revised version of the diagnostic criteria for 

IgG4-related kidney disease 2011. 第 63 回日本腎

臓学会学術総会 Late breaking session 

2020,8,19-21 (ハイブリッド開催),横浜市 

4) 佐伯敬子、乳原善文、谷口義典、斉藤喬雄、中島

衡、川野充弘。IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準

2020(2011 改訂版)：日本腎臓学会 IgG4-RKD ワーキン

ググループ(WG)報告。第 65 回日本リウマチ学会総

会、学術集会 2021,4,26-4,28,（ハイブリッド開催）

神戸市（発表予定） 

 

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  

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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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 
IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 
 

IgG4 関連腎臓病における長期予後に関する研究 
（腎臓病分科会 報告） 

 
研究分担者 川野充弘 金沢大学附属病院リウマチ・膠原病内科 講師 

 
研究要旨：IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)は，良好な初期のステロイド治療反応性を認める

が，遷延性腎機能障害や不可逆的腎萎縮をきたす症例も多いことが報告されている。一方

で，長期経過における腎予後や生命予後，悪性腫瘍罹患などについては十分に検討されて

おらず，日本腎臓学会 IgG4-RKD ワーキンググループにおいて，IgG4-RKD 症例 95 例

の診断時臨床・画像・病理学的所見や長期臨床経過中の腎機能推移，悪性腫瘍罹患，死亡，

糖質コルチコイド毒性を後方視的に調査した。診断時の eGFR 中央値 46 mL/min/1.73m2 
(四分位範囲 29-69)の症例集団の 97%にステロイド治療が行われ，治療初期に腎機能の改

善(ΔeGFR 中央値+27 mL/min/1.73m2)を認めた。中央値 71 ヶ月の観察期間において，

CKD 到達は 30.6/100 人年にみられ，観察期間中に 68.4%の症例が CKD の状態に至り，

3例が腎代替療法を導入された。年齢性別調整Cox回帰分析において，治療導入時のeGFR
低値，既存の高血圧，腎組織における広範な線維化が CKD 到達の関連因子であった。ま

た，本邦の疫学統計を用いて算出した悪性腫瘍の標準化罹患比は 1.52 (95%信頼区間 0.88-
2.43)と高い傾向を示し，一方で標準化死亡比は 0.94 (95%信頼区間 0.45-1.72)と一般人口

と同等であった。死亡や重篤感染症罹患に対して，診断時腎機能よりも治療開始後 3 か月

以内の腎機能最良値が有意な影響を与えていた。IgG4-RKD において CKD に至る症例は

多いが，早期診断・早期治療により治療開始後 3 か月以内の良好な腎機能を達成すること

で，腎予後・生命予後改善が期待でき，また，維持治療により末期腎不全への進行は稀で

あると考えられた。一般人口と比較し死亡率の上昇は明らかでないが，IgG4 関連疾患全

体と同様に悪性腫瘍罹患との関連が示唆され，定期的スクリーニングの実施が推奨され

る。 
 
 
Ａ．研究目的 
 IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)の長期経過にお

ける腎予後や生命予後，悪性腫瘍罹患の実態を

明らかにし、それらの関連因子を探索する。 
 
Ｂ．研究方法 
専門医が最終診断を下した IgG4-RKD患者95

例を対象に，診断時臨床・画像・病理学的所見や

長期臨床経過中の腎機能推移，悪性腫瘍罹患，死

亡，糖質コルチコイド(GC)毒性を後方視的に調

査した。年齢性別調整 Cox 回帰分析を行い， 
CKD 到達の関連因子を探索した。本邦の疫学統

計を用いて悪性腫瘍の標準化罹患比(SIR)，標準

化死亡比(SMR)を算出した。 
 

（倫理面への配慮） 
 今回の研究を行うにあたり、厚生労働省の策

定した「人を対象とする医学系研究に関する倫

理指針」を厳格に遵守し、以下のごとく倫理的

配慮を行った。 
個人情報保護の観点から、患者情報・臨床情

報は匿名化し、厳重に管理した。 
 

Ｃ．研究結果 
 IgG4-RKD 95 例は高齢（中央値 69 歳）で男

性優位（79%）であり，診断時の eGFR 中央値

は 46 mL/min/1.73m2 (四分位範囲 29-69)であ

った。92 例(97%)が GC 治療を受け，治療初期

の腎機能改善(ΔeGFR 中央値+27 
mL/min/1.73m2)を認めた。eGFR <60 
mL/min/1.73m2の CKD 到達は 30.6/100 人年

にみられ，観察期間中に 68.4%の症例が CKD
の状態に至り，3 例が腎代替療法を導入され

た。年齢性別調整 Cox 回帰分析において CKD
到達の関連因子を探索したところ，治療導入時

の eGFR 低値(per 10 mL/min/1.73m2, hazard 
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ratio [HR] 0.71, 95% confidence interval [CI] 
0.63-0.80),既存の高血圧(HR 1.81, 95% CI 1.08-
3.04),腎組織における広範な線維化(>50% vs. 
<5%, HR 2.58, 95% CI 1.10-6.02)が有意に関連

していた。 
10 例が観察期間中に死亡し，悪性腫瘍，重症

感染症，脳出血，心筋梗塞などが死因であっ

た。粗死亡率は 1.68/100 人年であり，SMR は

0.94 (95% CI 0.45-1.72)であった。Cox 回帰分

析にて抽出された死亡の関連因子は，診断時年

齢 (HR 1.16, 95% CI 1.06–1.28)と治療開始後 3
か月以内の eGFR 最良値(HR 0.67, 95% CI 
0.45–0.99)であった。 

16 例において観察期間中に悪性腫瘍罹患がみ

られ，発症率は 2.93/100 人年，SIR 1.52 (95% 
CI 0.88-2.43)であった。 

GC 毒性の発生率は，重篤感染症 1.80/100 人

年，心血管イベント 1.61/100 人年，椎体骨折

0.88/100 人年などであった。重篤感染症の関連

因子として，治療開始後 3 か月以内の eGFR 最

良値(HR 0.63, 95% CI 0.46–0.88)が抽出され

た。 
 
Ｄ．考察 
 IgG4-RKD の長期予後を観察した本検討にお

いて，高齢者が多い IgG4-RKD では高率に

CKD に至ることが確認されたが，CKD 到達に

対して治療開始前の eGFR 低下，また腎生検に

おける広範な線維化が有意に関連しており，早

期診断・早期治療により腎予後改善が期待でき

ると考えられた。また，治療開始後 3 か月以内

に良好な腎機能を達成することにより，生命予

後改善や重篤感染症のリスク低下が得られる可

能性も示唆された。CKD には到達しても 10 年

以上の経過でその eGFR を維持している症例が

多く認められ，維持治療により末期腎不全への

進行を抑制できている可能性も示唆された。 
一般人口と比較し，IgG4-RKD における死亡

率の上昇は明らかでなく，死因では悪性腫瘍，

重症感染症，脳出血，心筋梗塞などがみられ，

原疾患である IgG4 関連疾患が死因とはなって

いなかった。一方で，IgG4 関連疾患全体と同

様に悪性腫瘍罹患率は一般人口よりも高く，定

期的スクリーニングの実施が推奨される。悪性

腫瘍の早期発見と治療により，IgG4-RKD 症例

の予後改善が期待できることが示唆された。 
 
Ｅ．結論 
 IgG4-RKD は高率に CKD に至るが，維持治療

により末期腎不全への進行は稀である。また，早

期診断・早期治療により治療開始後 3 か月以内

に良好な腎機能を達成することで，生命予後の

改善も期待できることが示唆された。一般人口

と比較し死亡率の上昇は明らかでないが，IgG4
関連疾患全体と同様に悪性腫瘍罹患との関連が

示唆され，定期的スクリーニングの実施が推奨

される。 
 
Ｆ．研究発表 
 1.  論文発表 
なし 
 
2.  学会発表 
1. Ichiro Mizushima, Takako Saeki, Daisuke 
Kobayashi, Hiroki Hayashi, Yoshinori Taniguchi, 
Hirosuke Nakata, Shoko Matsui, Tasuku Nagasawa, 
Motoko Yanagita, Mitsuhiro Kawano. 
Immunoglobulin G4-related kidney disease’s 
predisposition to chronic renal dysfunction, 
complications of malignancy, and mortality: a long-
term nationwide multicenter study in Japan. EULAR 
2022. Jun 1-4, 2022. In submission 
                   
Ｇ．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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分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 

IgG4 関連呼吸器疾患診断基準の改訂に関する検討 

（分科会 報告） 
 

分科会長 松井祥子   富山大学 保健管理センター  

 

研究要旨 

2019 年に ACR/EULAR 分類基準が公表され，2020 年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準が公表された。これら

を受けて，呼吸器分科会でも診断基準の改訂作業が行われてきた。特に ACR/EULAR 分類基準における「傍椎

体の帯状軟部陰影」および改訂包括診断基準に言及された「ステロイドの反応性」について呼吸器の立場か

ら検討し，新たな改訂基準に追記することにして,2019 年 ACR/EULAR 分類基準および，2020 年改訂 IgG4 関

連疾患包括診断基準との整合性を図りながら,新たな改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断基準を作成した。 

 

A.研究目的 

2019 年に ACR/EULAR 分類基準（American College 

of Rheumatology / European League Against 

Rheumatism classification criteria for IgG4-

related disease）が欧米から発表され，また 2020

年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準が公表された。

そこで呼吸器分科会では 2015 年に公表した IgG4 関

連呼吸器疾患（IgG4-RRD）診断基準について，これ

らの整合性をふまえた改訂案の作成を行うことを目

的とする。 

 

B.研究方法 
1)ACR/EULAR 分類基準における呼吸器に該当する項
目の頻度などの調査を行い,改訂案に反映させる。 
2）2020 年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準に記載さ
れ，2015 年の IgG4 関連呼吸器疾患診断基準 に記
載されていない項目の抽出を行い，それらについて
検討し,新改訂案に反映させる。 
（倫理面への配慮） 
人を対象とする医学系研究に関する倫理指針にし
たがい，主たる研究施設（富山大学：26-459，京都
大学：R0829-2，信州大学：4465）での倫理委員会の
承認を得て行った。 
 
C.研究結果 

1）ACR/EULAR 分類基準における呼吸器の該当項目の

調査 

ACR/EULAR 分類基準の胸部の Incrusion criteria は

①気管支血管束や隔壁の肥厚，②傍椎体の帯状軟部

陰影，の 2 項目が掲げられている。そのうち①はす

でに IgG4-RRD 診断基準に記載されているが，②に関

しては診断基準への記載が無かった。そこで厚労班

（岡崎班・中村班）内にて呼吸器症例を収集し,IgG4-

RRD 症例における傍椎体帯状軟部陰影の頻度調査を

行った。その結果，画像所見における傍椎体帯状陰

影は 80 例中 9 例(11.3％)に認められた。一方，血清

IgG4 上昇を伴う呼吸器疾患 57 例(間質性肺炎 8，好

酸球性肺炎 11，好酸球性多発血管炎性肉芽腫症 16，

アレルギー性肺アスペルギルス症 6，じん肺 3, キャ

ッスルマン病 2, サルコイドーシス 2，その他)の調

査では,傍椎体帯状軟部陰影所見は認められなかっ

た。この結果から②の項目を改訂診断基準に入れる

ことにした。 

2）2020 年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準との整合

性の検討 

2020年改訂包括診断基準における主な変更点の中で，

呼吸器領域にも関連する項目は，ステロイドへの良

好な反応性が記載されたことであった。呼吸器分科

会では，ステロイド治療を行った 94 例の IgG4-RRD

の検討を行い，平均観察期間 66 ヶ月において，改善

85，不変 4，悪化 5（悪化は悪性疾患罹患 3，漸減中

再燃 1，維持療法中再燃 1）の結果を得た。一方，間

質性陰影のある呼吸器疾患において IgG4 関連疾患

との鑑別が問題になる症例が多いことから，東京び

まん性肺疾患研究会の協力を得て，2019 年に「IgG4

関連疾患包括診断基準を満たすびまん性肺疾患」29

例を全国的に収集し，臨床・画像・病理の専門家で

集学的に検討を行った。その結果， IgG4 陽性細胞

を伴う間質性肺炎 17 例は，ステロイドの反応性や予

後などの疾患挙動が IgG4-RRD とは異なっていたこ

とから IgG4-RD とは異なるカテゴリーと捉え，「IgG4

陽性間質性肺炎」と呼称して報告した（平成 31 年度

岡 崎 班 分 担 研 究 報 告 書 , ERJ Open Res. 

2021;7:00317-2021）。また同検討において病理での

鑑別が難しい多中心性キャッスルマン病もステロイ

ド反応不良であった。これらの結果をもとに，改訂

診断基準の鑑別診断には「特発性間質性肺炎」を追

加し，解説にはステロイドの反応性を記することと

した。一方で比較的特異性が高い所見とされる閉塞

性静脈炎は，IgG4-RRD に特異的ではなく，包括診断
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基準を満たす mimicker の，特に血管炎を伴う膠原病

疾患においても認められたことから，病理所見の解

説の部分には典型的な病理画像を掲載し，病理上の

鑑別点をふまえた解説を記することとした。 

（改訂内容の詳細は令和 2－4 年度中村班分担研究報

告書「2022 年改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断基準の

作成」に報告した。） 

 

D.考察  

ACR/EULAR 分類基準の胸部の Incrusion criteria

に記載されている，傍椎体帯状軟部影は，呼吸器分

科会が収集した呼吸器症例 80 例の 11％に認められ

ていた。一方で IgG4 関連疾患を疑う呼吸器疾患 57

例において，同所見は認められなかったことから，

特異性が高いと判断し,改訂診断基準に記載した。し

かし文献的には後縦隔線維症や ANCA 関連血管炎に

おいても類似所見の症例報告があるため（Clin Rev 

Allerg Immunol 2017, Semin Arth Rheum 2016），

継続的な症例収集による検討が必要と考えられる。

一方，ステロイドの反応性については，これまでに

自己免疫性膵炎ガイドラインにて有用性が示されて

いること，および呼吸器疾患の調査でも，同様に良

好な反応性を確認できたこと等から，ステロイドの

反応性は良好と結論した。また我々が以前報告した，

鑑別が困難な類似疾患である IgG4 陽性間質性肺炎

では，ステロイド反応性が異なることから（ERJ Open 

Res 2021），改訂版の解説には「ステロイドの反応

性に乏しい病変は診断を再考する」と記載すること

で，2020 改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準や自己免

疫性膵炎診断基準と同様に，鑑別が困難な症例でも

治療の反応性で判断が出来るようにした。 

 

E.結論 

2015 年に作成した IgG4 関連呼吸器疾患の診断基

準を，ACR/EULAR 分類基準および 2020年改訂 IgG4関

連疾患包括診断基準に準拠した改訂を行い，2022 年

改訂 IgG4 関連呼吸器疾患診断基準に反映させるこ

ととした。本診断基準は日本呼吸器学会誌にて掲載

予定である。 
 

F.研究発表 

1.論文発表 

1) Komatsu M, Yamamoto H, Matsui S, Terasaki 

Y, Hebisawa A, Iwasawa T, Johkoh T, Baba T, 

Miyamoto A, Handa T, Tomii K, Waseda Y, Bando 

M, Ishii H, Miyazaki Y, Yoshizawa A, Takemura 

T, Kawabata Y, Ogura T.  Clinical 

characteristics of immunoglobulin G4-positive 

interstitial pneumonia. ERJ Open Res. 2021 Aug 

31;7(3):00317-2021. 

2) Komatsu M, Yamamoto H, Matsui S, Terasaki 

Y, Hebisawa A, Iwasawa T, Johkoh T, Baba T, 

Miyamoto A, Handa T, Tomii K, Waseda Y, et.al. 

Respiratory lesions in IgG4-related disease: 

classification using 2019 American College of 

Rheumatology/European League Against 

Rheumatism criteria. ERJ Open Res. 

2022;8:00120-2022.  

3) Komatsu M, Yamamoto H, Uehara T,et al. 

Prognostic implication of IgG4 and IgG1-

positive cell infiltration in the lung in 

patients with idiopathic interstitial 

pneumonia. Sci Rep. 2022;12:9303. 

2.学会発表 
1) Komatsu M, Yamamoto H, Matsui S, Terasaki 

Y, Hebisawa A, Iwasawa T, Johkoh T, Baba T, 

Miyamoto A, Handa T, Tomii K, Waseda Y, Bando 

M, Ishii H, Miyazaki Y, Yoshizawa A, Takemura 

T, Kawabata Y, Ogura T, the Tokyo Diffuse 

Lung Disease Study Group. Respiratory lesions 

of IgG4-related disease classified by 2019 

ACR/EULAR criteria. ERS Congress; 22 Sept4-6; 

Barcelona. (Hybrid) 

2) 松井祥子, 山本 洋, 半田知宏, 早稲田優子, 

源 誠二郎, 蛇澤 晶, 小松雅宙, 岡澤成祐, 山

本元久, 髙橋裕樹, 梅田雅孝, 折口智樹, 佐伯敬

子. IgG4 関連呼吸器疾患 115 例の臨床的検討．第

30 回日本シェーグレン症候群学会. 2022. Sept 

16-17;金沢（ハイブリッド）． 

3）松井祥子. シンポジウム IgG4 関連疾患

Update: IgG4 関連疾患の診断基準について．第 42

回日本サルコイドーシス/肉芽腫性疾患学会総会. 

2022. Oct 7-8;軽井沢（ハイブリッド）． 

4）小松雅宙.シンポジウム IgG4 関連疾患 Update: 

IgG4 関連呼吸器疾患 特徴と鑑別すべき疾患. 

第 42 回日本サルコイドーシス/肉芽腫性疾患学会

総会. 2022. Oct 7-8;軽井沢（ハイブリッド）． 

5）小松雅宙. シンポジウム IgG4 関連疾患呼吸器

疾患の新しい診断基準: IgG4 関連呼吸器疾患（主

に臨床的見地から）第 42 回日本画像医学会学術集

会 

 

G.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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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連循環器病変，後腹膜繊維症の診断基準 validation study の 

症例登録とその解析による新診断基確立に関する研究 
（IgG4 循環器分科会 報告） 

 
分科会長 笠島 里美   金沢大学医薬保健学類保健学系病体検査学講座 教授 

 

研究要旨 

平成 30 年に提唱された IgG4 関連大動脈周囲炎／動脈周囲炎および後腹膜線維症の旧診断基準の有用性につい

て，関連施設より新たに IgG4 関連大動脈周囲炎／動脈周囲炎および後腹膜線維症及びその mimicker を 202 例収

集し検討した所，感度がやや低い（58.5％）ものの特異度が高いこと（100％）が明らかになった．新診断基準

には，画像項目に心膜の追加，病理項目に，好酸球浸潤，リンパ濾胞形成，血清所見に IgG4/IgG 比 8％以上を

追加することにより，診断精度をより高められると推察された．偽陰性 IgG4-RD の特徴としては，血清 IgG, 
IgG4, IgE 低値，C3・C4 高値，血管単独病変が多かった．血管単独病変は，瘤形成など重症度，緊急性のある

病変であり，診断基準については今後の更なる検討が必要である．  

 

A.研究目的 

2011 年に報告された IgG4 関連疾患（IgG4-RD）の
包括的診断基準は有用であったが，発生する臓器に
より臨床的，画像的，組織学的な特徴を有したため、
臓器特異的な診断基準が様々な臓器で設定されてい
る．大動脈周囲炎及び動脈周囲炎及び後腹膜線維症
は，生検が困難な部位であり，病理診断ができず確
定診断に至らない場合があり問題であった.平成 30
年に IgG4 関連大動脈周囲炎／動脈周囲炎および後
腹膜線維症の診断指針が日本循環器学会•IgG4 関連
疾患研究班合同ワーキンググループより提唱された．
近年，症例の蓄積が進み，IgG4-RD の血管単独病変
では血清 IgG4 値が低く，術前に診断が困難な一方
で，術後の増悪例の報告等が続き，臨床的に問題視
されている．また，生命予後に関係する弁や心膜な
どの稀な部位での IgG4-RD の発生報告も増加てい
るが，現状では適切な診断が困難である．今回，新た
に IgG4-RD 及び mimicker 症例を収集し，前回診断
基準（旧診断基準）の有用性を検討し，現状に適した
診断基準（新診断基準）の構築を目指す． 
 

B.研究方法 
循環器分科会及び斑会議メンバーの所属施設より，
IgG4−RD 及び mimicker 症例を収集し，全 202 例
中，確定診断された症例について診断基準の適応を
検討した． 
（倫理面への配慮） 
循環器分科会及び斑会議メンバーの施設において，
研究対象者に対する人権擁護上の配慮、研究方法に
よる研究対象者に対する不利益、危険性の排除や説
明と同意（インフォームド・コンセント）について，
斑会議に準じた倫理申請を行い，承認後に症例収集
を行った。 
 
C.研究結果 

収集した 202 例中，各施設の診断を golden standard
とした場合， IgG4−RD の確定診断は 110 例，

mimickerは 73例であり，この 183症例を無作為に，

診断基準作製用の derivation cohort88 例とその確認

用の validation cohort95 例に分けた． derivation 
cohort88 例において，旧診断基準での definite と

probable を IgG4-RD，それ以外を non-IgG4-RD と

した場合，旧診断基準では感度 31/53 (58.5%), 特異

度 35/35 (100%)であった．血清 IgG4 値の cut off 値
が 135.5mg/dL では，感度 85.6%，特異度 90.9%, 

125mg/dLでは，感度87.6%，特異度88.6%であった．

血管単独病変では血清 IgG4 値が低い傾向があり再

検討した所，血管単独病変 75 例では 血清 IgG4 値

の cut off 値が 135.5mg/dL では感度 87.5%，特異度

93.7%, 94.7mg/dL では，感度 87.5%，特異度 81.2%,

組織像のある血管単独病変 27 例の解析では，血清

IgG4値の cut off値が 78.6mg/dLの場合，感度 77.8%，

特異度 83.3%であった．血清 IgG4/IgG 比は 8.8 以上

で感度 87.5%，特異度 81.2%であった．好酸球数は

178 個/μL 以上で感度 51.9%，特異度 75.8%であっ

た．血管壁の不均一性，発熱の有無，アレルギーの有

無に両群に有意差はあったが，感度或いは特異度のい

ずれかが低値であった．偽陰性 IgG4-RD の特徴とし

ては，血清 IgG, IgG4, IgE 低値，C3・C4 高値，血管

単独病変が多かった． 

これを踏まえ，Revison 案として，画像項目に心膜の

追加，病理項目に，好酸球浸潤，リンパ濾胞形成，血

清所見に IgG4/IgG 比 8％以上を加える新診断基準案

が提唱された．validation cohort95 例で検討したと

ころ，旧診断基準では感度 68.4%,特異度 100％，新

診断基準案では，感度 75.4%, 特異度 97.4%であっ

た． 
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D.考察  

 心膜発生の IgG4-RD は近年注目されており，新診

断基準の対象臓器に含め，診断が可能となったのは意

義深い． 

 IgG4−RD の血管単独病変は偽陰性と評価されやす

く鑑別点が探索された．mimicker と比較した場合に

壁の厚さの不均一傾向があるものの画像及び血清の

特徴が乏しく，組織診断も部位的に困難であるため，

IgG4−RD の血管単独病変について，感度及び特異度

の高い診断基準を提案する事は困難であった．然し乍

ら，IgG4−RD の血管単独病変は，瘤形成など重症度，

緊急性のある病変であり，特異度を下げてでもスクリ

ーニングに努める必要性があり，今後の検討を行う． 

 

E.結論 
新たな症例の検討から，IgG4 関連大動脈周囲炎／動
脈周囲炎および後腹膜線維症の旧診断基準は，感度
がやや低いものの特異度が高いことが明らかになっ
た．新診断基準には，画像項目に心膜の追加，病理項
目に，好酸球浸潤，リンパ濾胞形成，血清所見に
IgG4/IgG 比 8％以上を追加することにより，診断精
度をより高められると推察される． 
 

F.研究発表 

1.論文発表 なし 

2.学会発表 
EULAR 2023. 2023.June 1st-4th. Validation of the 2019 
ACR/EULAR classification criteria for 
IgG4-related disease and the Japanese organ-specific 
diagnostic criteria in a Japanese IgG4-related 
periaortitis/retroperitoneal fibrosis cohort: a nationwide 
multicenter study. Mizushima I*, Morikage N, Ito E, 
Kasashima F, Matsumoto M, Sawa N, Yoshifuji H, 
Saeki T, Domoto Y, Shimada S, Takayama T, Amiya E, 
Takahashi H, Kawano M, Kasashima S. 
（発表誌名巻号・頁・発行年等も記入） 

 

 

G.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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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連疾患（内分泌神経領域）の診断基準並びに治療指針の確立を目指す研究 

（分科会 報告） 

 
研究分担者 赤水尚史 和歌山県立医科大学医学部 特別顧問 

 
研究要旨：IgG4 関連疾患では包括診断基準に加え、自己免疫性膵炎、IgG4 関連涙腺・唾液腺炎（ミクリッ

ツ病）、IgG4 関連腎臓病などでは臓器毎の診断基準が策定されている。一方、IgG4 関連疾患には様々な内

分泌神経領域の病変（下垂体、肥厚性硬膜炎、甲状腺炎）が合併し得るが、これらの実態は未だ不明な点が

多く明確な診断基準も作られていない。また、IgG4 関連疾患に付随した耐糖能異常や糖尿病についてはそ

の病態やステロイド治療の与える影響について十分な検討がなされていない。 

そこで我々は、IgG4 関連疾患に合併する内分泌神経疾患の疫学データを集積し、IgG4 関連下垂体炎、IgG4
関連肥厚性硬膜炎、IgG4 関連甲状腺疾患の診断基準、重症度分類、診療ガイドライン作成を目指す。加え

て、IgG4 関連疾患に付随した耐糖能異常を含む内分泌機能異常にステロイド治療が与える影響や内分泌機

能温存に関わる因子について検討を行う。 
 

A.研究目的 

  IgG4 関連疾患（IgG4-RD）では複数臓器の腫大・

結節病変を合併する。内分泌神経領域の病変（下垂体

炎、肥厚性硬膜炎、甲状腺炎）を合併すると、さまざ

まな内分泌機能異常（下垂体機能低下症、甲状腺機能

低下症など）や神経症状を発症する。しかし、内分泌

神経領域の病変は病態や実態が不明な点もあり、診断

基準や重症度分類が未だ策定されていない。 

また、ステロイド治療が耐糖能異常を含む内分泌機能

異常に与える影響も十分検討されていない。 

そこで本研究では、 

Ｉ）IgG4 関連疾患における内分泌神経領域の診断基

準・重症度分類・診療ガイドラインの策定 

ＩＩ）ステロイド治療が IgG4 関連疾患に付随した内

分泌異常に与える影響に関する検討 

を行う。 

 

B.研究方法 
各班員の経験症例、文献検索による情報を元に IgG4

関連疾患患者に合併した内分泌神経領域の各疾患
（IgG4 関連下垂体炎、IgG4 関連肥厚性硬膜炎、IgG4 関
連甲状腺炎）の診断基準・重症度分類（案）および診
療ガイドラインを作成する。これら診断基準案を元に、
各専門学会（日本内分泌学会、日本甲状腺学会、日本
間脳下垂体腫瘍学会、日本神経学会、日本医学放射線
学会など）でのシンポジウムでの発表、討議を行うと
ともに、これらの学会のホームページを通してパブリ
ックオピニオンを募集する。最終的には、難治性疾患
の登録更新に際し、IgG4 関連疾患に伴う内分泌神経領
域病変の臓器別診断基準登録を目指す。 
一方、IgG4 関連疾患に対するステロイド治療が内分泌
機能異常に与える影響やその治療反応性に関連する因

子の検討は、前向きおよび後ろ向きの研究を行う。IgG4
関連疾患に付随する内分泌異常のその頻度と程度につ
いて後ろ向きに臨床疫学データを抽出する。同意が得
られた患者については、前向き試験にエントリーし、
ステロイド治療前後の患者血清を用いたサイトカイン
プロファイル、FACS によるリンパ球解析、免疫染色を
用いた病理組織学的特徴などのデータを集積し、統計
学的手法により治療反応性および内分泌機能温存に影
響する因子を検討する。 
（倫理面への配慮） 
本研究では、血液、病理組織などの患者検体を用いる
に当たり、すでに和歌山県立医科大学倫理委員会に対
し倫理申請を行い、「IgG4 関連疾患における内分泌異
常の病態解明と治療反応性予測因子に関する前向きコ
ホート研究（受付番号 2115）」として実施の許可を得
ている。研究の実施にあたっては、当院倫理委員会の
倫理規定を遵守する。また、個人情報の管理に当たっ
ては、個人情報管理者をおくこととする。本研究の関
係者は、「世界医師会ヘルシンキ宣言（2008 年 10 月修
正）」および「臨床研究に関する倫理指針（平成 20 年
厚生労働省告示第 415 号）」を遵守し、患者の個人情報
保護について適応される法令、条例等を遵守する。 
 

 
C.研究結果 
Ｉ）IgG4 関連疾患の内分泌神経領域における診断基準

や重症度分類の策定 

 

Ｉ）－１．IgG4 関連下垂体炎 

 IgG4 関連下垂体炎については、厚労省難治性疾患克

服研究事業 政策班による案を元に以下の診断基準お

よび重症度分類（案）を策定した（以下図）。 
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Ｉ）－２．IgG4 関連肥厚性硬膜炎 

 IgG4 関連肥厚性硬膜炎については、現在議論が行わ

れている肥厚性硬膜炎の診断基準と IgG4 関連疾患包

括診断基準・各臓器診断基準を参考とし、本邦・海外

での他数例報告を元に、以下の診断基準および重症度

分類（案）を策定した（以下図）。 

 
 

 

 

 
 

Ｉ）－３．IgG4 関連甲状腺疾患 

IgG4 関連甲状腺疾患における診断基準や重症度分類

の策定 

 IgG4 甲状腺炎における病理診断基準のカットオフ

（IgG4 陽性形質細胞 20 個/HPF、IgG4/IgG 陽性細胞比 

30%）を参考に、本邦および海外の既報を元に以下の

診断基準案および重症度分類案を策定し、診断基準案

については Endocr J. 2021;68(1):1-6.に proposal と

して報告した（以下）。 
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ＩＩ）ステロイド治療が IgG4 関連疾患に付随した内

分泌異常に与える影響に関する検討（耐糖能異常・糖

尿病を中心に。） 

 

我々はこれまで、IgG4-RD（特に自己免疫性膵炎、

以下 AIP）に合併した耐糖能異常・糖尿病について検

討を行ってきた。 

2012 年 5 月から 2014 年 11 月に当科を受診し、包

括・各臓器診断基準で IgG4-RD が疑われた 27 例の検

討では、包括診断基準で確診 16 例、各臓器診断基準

で自己免疫性膵炎（以下 AIP）確診 11 例であった。 

AIP 合併例では、初診時 HbA1c はステロイド導入済 5

例 6.7-11.9%、未治療 6例 5.7-7.7% 、インスリン分

泌能は、ステロイド導入済 3 例、未治療例 3 例で軽度

低下を認めたが枯渇例はなかった。PSL 5mg まで減量

できた 5例は食事療法のみで HbA1c が正常化した。

AIP 非合併 12/15 例がステロイド治療を行い、うち 11

例はステロイド減量により食事療法のみで HbA1c 6%以

下のコントロールであった（表１）。 

 
表１）ステロイド治療前後の投薬・インスリン必要量

と膵内分泌機能の推移 

  

これらの検討では、他科受診のみで内分泌学的評価

が十分でない症例が多く存在したため、消化器内科、

消化器外科の各担当医に研究協力を依頼し、治療前後

の膵内分泌能のデータが順調に蓄積され始めている

（。 

 

更に、膵内分泌機能のうち血糖低下に関わるインス

リン分泌と血糖上昇に関わるグルカゴン分泌について

検討を開始した。 

以下は、耐糖能異常悪化を契機に発見された AIP の

1 例であるが、ステロイド治療後にアルギニン負荷試

験によりグルカゴン分泌（α細胞機能）が優位に改善

していることが示された（Diabetes Therapy 2018）。 

  
  

図４）ステロイド治療前後における膵内分泌機能（上

段：β細胞機能、下段：α細胞機能） 

 

また、AIP 診断に用いられた EUS-FNA サンプルを用

いてインスリン/グルカゴン 2 重染色を行ったとこ

ろ、α細胞がβ細胞に比して優位に残存しており、α

細胞機能が優位に改善したこととの関連が示唆され

た。 

 

 
図５）EUS-FNA 検体のインスリン/グルカゴン免疫二重

染色 

 

今後、AIP の他数例において膵内分泌機能検査に加え

免疫組織学的検討を行い、ステロイド治療前後の膵内
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分泌能改善に与える影響を検討していく方針である。 

 

D.考察  
IgG4 関連下垂体炎、IgG4 関連甲状腺炎、IgG4 関連

肥厚性硬膜炎の診断基準を作成し、前 2者については

論文化を行った。 

各 IgG4 関連疾患病変（内分泌神経領域）につい

て、重症度分類（案）を再検討し作成した。 

IgG4-RD のステロイド治療時に一過性に耐糖能悪化を

認めたが、減量に伴い耐糖能異常は軽快する症例が存

在した。早期治療によりインスリン分泌能の維持・回

復を測れる可能性が示唆された。また、膵α・β細胞

機能回復の程度に違いを認める症例が存在することが

示唆された。 

 

E.結論 
IgG4 関連疾患に伴う内分泌神経領域病変の診断基準

および重症度分類（案）を作成した。 

ステロイド治療により膵内分泌能の維持・回復を測

れる可能性が示唆された。 

 

F.健康危険情報 
なし 

 

G.研究発表 

論文発表 
1. The 2020 revised comprehensive diagnostic 

(RCD) criteria for IgG4-RD. Umehara H, 

Okazaki K, Kawa S, Takahashi H, Goto H, 

Matsui S, Ishizaka N, Akamizu T, Sato Y, 

Kawano M; Research Program for Intractable 

Disease by the Ministry of Health, Labor and 

Welfare (MHLW) Japan.Mod Rheumatol. 2021 

May;31(3):529-533. 

2. Favorable outcomes of papillary thyroid 
microcarcinoma concurrent with Graves' 

disease after radioactive iodine therapy. 

Nishihara E, Ito Y, Kudo T, Ito M, Fukata S, 

Nishikawa M, Akamizu T, Miyauchi A. Endocr 

J. 2021 Jun 28;68(6):649-654.  

3. 2020 年改訂 IgG4 関連疾患包括診断基準 The 

2020 Revised Comprehensive Diagnostic(RCD) 

Criteria for IgG4-RD 梅原 久範, 岡崎 和一, 

川 茂幸, 高橋 裕樹, 後藤 浩, 松井 祥子, 石

坂 信和, 赤水 尚史, 佐藤 康晴, 川野 充弘, 

厚生労働省難治性疾患等政策研究事業 IgG4 関連

疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す

研究班 日本内科学会雑誌 10 巻 5 号 Page962-

969(2021.05) 

学会発表 

1. 赤水尚史：甲状腺分野における過去 30 年の進歩と

未来．第 31 回臨床内分泌代謝 Update 2021 年 11

月 26～27 日（大阪） 
2. 竹島 健, 稲垣優子, 西 理宏, 有安宏之, 岩倉 

浩, 宇都宮智子, 赤水尚史：TPOAb 抗体価上昇は不

妊治療女性の流産リスク因子である．第 94 回日本

内分泌学会総会 2021 年 4 月（群馬） 

3. 岩倉 浩, 赤水尚史：AI in Thyroid AI 甲状腺

専門医開発における医療者の役割．第 94 回日本内

分泌学会総会 2021 年 4 月（群馬） 

4. 古川安志, 赤水尚史, 佐藤哲郎, 磯崎 収, 鈴木

敦詞, 飯降直男, 坪井久美子, 脇野 修, 手良向

聡, 金本巨哲, 三宅吉博, 田中景子, 木村映善, 南

谷幹史, 井口守丈：甲状腺クリーゼの診断基準作成

と全国調査 多施設前向きレジストリー研究の中間

報告．第 94 回日本内分泌学会総会 2021 年 4 月

（群馬） 

 

執筆 
竹島 健, 赤水 尚史【IgG4関連疾患大全-自己免疫

性膵炎と IgG4関連硬化性胆管炎を中心に-】その他

の IgG4関連疾患の病態,診断と治療 IgG4関連甲状

腺疾患(解説)、胆と膵(0388-9408)43巻、臨増特大 
Page1271-1275(2022.10) 

 

H.知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

2. 特許取得 
なし 

3. 実用新案登録 
なし 

4. その他 
なし 

 
（研究協力者） 

河内 泉（新潟大学脳研究所神経内科 講師） 

豊田圭子（東京慈恵会医科大学放射線医学講座） 

島津 章（国立病院機構京都医療センター 臨床研究

センター長）  

高橋 裕 （神戸大学大学院医学研究科 糖尿病内分泌

内科学 准教授、現 奈良県立医科大学 糖尿病・内

分泌内科学講座 教授） 

竹島 健（和歌山県立医科大学 内科学第一講座 講

師）  
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連眼疾患の診断基準、診療ガイダンス、疾患活動性に関する研究 

（眼疾患分科会 報告） 

 
分科会長 高比良雅之   金沢大学医学部眼科 講師 

 

研究要旨 

現行の IgG4 関連眼疾患の診断基準は 2014 年に本邦から公表されたものであるが、その改訂案として、重度の

病態である視神経症について言及すること、また鑑別すべき疾患を MALT リンパ腫に限らない「リンパ腫」とす

ることを提唱した。また、IgG4 関連疾患診療ガイダンスの眼疾患に関連する項目を検討し、その解説文を作成し

た。IgG4 関連疾患の疾患活動指標の策定にあたり、そのスコア化に必要な眼疾患に関連する重症度について提示

した。 

 

A.研究目的 

IgG4 関連眼疾患の診断基準は本邦より 2014 年に公
表され、その３大病変として涙腺腫大、三叉神経腫大、
外眼筋肥大を挙げている。しかし、その診断基準には
視機能障害として最も重度である視神経症についての
記載が無い。そこで本研究では、視神経症の記載を加
えた眼疾患診断基準の改正案を作成することを目的と
した。また、IgG4 関連疾患の診療ガイダンスについて、
眼疾患に関連する項目とその解説文についての検討を
行った。IgG4 関連疾患の疾患活動指標の策定について
は、そのスコア化に必要な眼疾患の重症度についてそ
の項目を検討した。 
 

B.研究方法 
IgG4 関連眼疾患の診断基準の改定案について眼疾

患分科会で討議してその草案を作成した。IgG4 関連疾
患の診療ガイダンスの眼疾患に関連する項目について
眼疾患分科会で討議し、その解説文を作成した。IgG4
関連疾患の疾患活動指標の策定に関する眼疾患の重症
度について分科会で検討した。 
（倫理面への配慮） 
討議する内容のうち、個々の症例のデータに関するも
のはない。またそのデータを参考とすることはあって
も、全て介入のない過去の症例の後ろ向き検討である。 
 
C.研究結果 

IgG4 関連眼疾患診断基準の改訂案として、眼疾患で

最も重度の視神経症とその症状に言及し、「注意： 

Ⅰ） 視神経症による視力低下・視野障害の発症には

特に留意すべきである．」との注釈を追加した。ま

た、MALT リンパ腫併発の注釈に関して、MALT リンパ

腫以外のリンパ腫の併発例の既報があることに鑑み、

「Ⅱ） Mucosa-associated lymphoid tissue

（MALT）などの眼窩に発症するリンパ腫では IgG4 陽

性細胞を多く含むことがあり, 慎重な鑑別が必要.」 

とする記載に改めた。 

また、診療ガイダンスにおける眼疾患に関連する内

容については、「1-2-2  MRI で（両側性もしくは片側

性の）三叉神経腫大を認める場合、本疾患を鑑別に挙

げる（B）」という当初の案につき、眼疾患分科会の総

意として、これは「強く疑う（A）」に相当するとする

意見を進言した。また、「パート３：病理診断」の項

目「3-1-1 涙腺、唾液腺、または腎に腫大性病変が認

められる場合、確定診断のためにその臓器の生検を行

う」の解説案を作成した。 

「疾患活動性指標」のスコア化に必要な項目に関して

は、「グルココルチコイド（GC）治療開始の判断に必

要な評価項目」のうち眼疾患に関する項目として、①

GC 治療開始の判断に必要な項目、②GC 治療中の再燃/

治療強化の判断に必要な項目、③GC 治療の必要性のな

い項目、の 3段階の内容を分科会で討議して作成し、

ワーキングにおいて報告した。 

 

D.考察  

現行の IgG4 関連眼疾患の診断基準（2014 年に公

表）には重篤な視力障害についての言及がない。そこ

でこの度、その改定案として、「視神経症」による視

力・視野障害に関する記載を追加した案を作成した。

今後、その論文としての公表を進める予定である。診

療ガイダンスの眼疾患に関連する内容について、三叉

神経腫大は IgG4 関連疾患にかなり特異的な症状とし

て提案した。疾患活動性指標については、眼疾患とし

ての評価項目を検討した。 

 

E.結論 
IgG4 関連眼疾患の診断基準の改定案として、最も重

度の視神経症に言及し、またリンパ腫併発に関する項
目を改変した。診療ガイダンスの眼疾患に関連する内
容について討議し、また病理診断に関する解説案を作
成した。「疾患活動性指標」に関して、眼疾患としての
グルココルチコイド治療開始の判断に必要な評価項目
を作成した。 
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F. 研究発表 

1.論文発表 
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in patients with IgG4-related ophthalmic disease
 by unbiased clustering analysis. "The 4th Inter
national Symposium on IgG4-Related Diseases"（20
21年12月2日-4日 北九州市 ハイブリッド開催） 
１１）Asakage M, Usui Y, Nezu N, Shimizu H, Umaz
ume K, Yamakawa N, Umezu T, Kuroda M, Goto H. Co
mprehensive Gene Analysis of IgG4-related ophtha
lmic disease using RNA Sequencing. "The 4th Inte
rnational Symposium on IgG4-Related Diseases"（2
021年12月2日-4日 北九州市 ハイブリッド開催） 
１２）Wakita R, Usui Y, Asakage M, Shimizu H, Ne
zu N, Yamakawa N, Sugimoto M, Goto H. Leveraging
 multilayered omics data for IgG4-related ophtha
lmic disease. "The 4th International Symposium o
n IgG4-Related Diseases"（2021年12月2日-4日 北
九州市 ハイブリッド開催） 
１３）Shimizu H, Usui Y, Sugimoto M, Tsubota K, 
Nezu N, Asakage M, Wakita R, Goto H. Metabolic p
rofiles of IgG4-related ophthalmic disease and o
rbital MALT lymphoma. "The 4th International Sym
posium on IgG4-Related Diseases"（2021年12月2日-
4日 北九州市 ハイブリッド開催） 
１４）Takahira M, Hamaoka S, Yamada Y, Nakazawa 
K, Sugiyama K.Cases of IgG4-positive orbital MAL
T lymphoma. "The 4th International Symposium o
n IgG4-Related Diseases"（2021年12月2日-4日 北
九州市 ハイブリッド開催） 
１５）高比良雅之、安積淳、臼井嘉彦、大島浩一、小
川葉子、尾山徳秀、北川和子、鈴木茂伸、曽我部由
香、辻英貴、古田実、 後藤浩．IgG4関連眼疾患の診
断基準の改定ならびに重症度分類の策定について第38
回日本眼腫瘍学会（2021年9月4日-5日 福岡市 ハイ
ブリッド開催）  
１６）山田祐太朗、高比良雅之、濱岡祥子、杉山和
久．光覚なしから視力が改善したIgG4関連視神経症の
１例．第38回日本眼腫瘍学会（2021年9月4日-5日 福
岡市 ハイブリッド開催）  
１７）高比良雅之．IgG4関連眼疾患の鑑別疾患．第29
回日本シェーグレン症候群学会（2021年9月24日-25日
 WE開催） 
１８）朝蔭正樹、臼井嘉彦、小川麻里奈、禰津直也、
清水広之、坪田欣也、山川直之、馬詰和比古、根本
怜、梅津知宏、黒田雅彦、後藤浩. RNAシークエンス
によるIgG4関連眼疾患と反応性リンパ組織過形成の比
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較検討. 第125回日本眼科学会総会 （2021年4月8-11
日 大阪市 ハイブリッド開催） 
１９）臼井嘉彦. 炎症性眼疾患における新規バイオマ

ーカーの創出 古典的検査からオミックス解析まで第

124 会日本眼科学会総会，（2020 年 4 月 27 日-5 月 28

日 Web 開催） 

２９）禰津直也,臼井嘉彦,朝蔭正樹,清水広之,坪田欣

也,山川直之,高梨正勝,黒田雅彦,後藤 浩. 眼窩リン

パ増殖性疾患における miRNA の網羅的解析.第 124 会

日本眼科学会総会，（2020 年 4 月 27 日-5 月 28 日 Web

開催） 

２１）濱岡祥子, 高比良雅之, 杉山和久. 視神経周囲

に腫瘤がみられた IgG4 関連眼疾患の検討 第 74

回 日本臨床眼科学会  (2020 年 11 月 5 日～12 月 6

日 Web 開催）   

 

G.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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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究 

分担研究報告書（令和２年度～令和４年度） 

 
IgG4 関連疾患の除外診断基準に関する研究 
（リンパ節・病理分科会 報告） 

 
分科会長 佐藤 康晴  岡山大学学術研究院保健学域 分子血液病理学 教授 

 

研究要旨 

IgG4 関連疾患には臨床組織学的に類似した所見を示す複数の鑑別疾患があり、診断に苦慮する場合がある。中

でも、特発性多中心性キャッスルマン病,IPL type(iMCD-IPL)は、IgG4 関連疾患(IgG4-RD)とはステロイド反応性

や治療方針が異なるにも関わらず、しばしば IgG4 関連疾患の診断基準を満たし、鑑別が困難であるという問題

がある。 

この問題点を踏まえ、2020 年に当研究班から「IgG4-RD の類似疾患除外基準」が提唱された。この基準では、既

報文献をもとに IgG4-RD として非典型的な臨床・組織所見がまとめられ、基準を満たす場合には IgG4-RD の診断

を見直す必要があることが記されているが、症例ベースでの有用性は未検証であった。 

本研究では、iMCD-IPL 57 例(リンパ節病変 39 例・肺病変 19 例)と IgG4-RD 29 例(リンパ節病変 22 例、肺病変 7

例)について除外基準を当てはめ検証した。結果、iMCD-IPL 症例すべてが基準を満たし IgG4-RD から適切に除外

された。一方、IgG4-RD 症例の 6.9%に除外基準を満たす症例が存在し、その場合には疾患の臓器分布やステロイ

ド治療への反応性、詳細な病理学的所見などを総合し診断する必要があった。本研究により、「類似疾患除外基

準」には一定の有用性があることが示された。 
 

A.研究目的 

IgG4-RD の最も重要な鑑別疾患として iMCD-IPL があ

る。両疾患はステロイド反応性や治療方針が異なるに

も関わらず、類似した組織所見を示すため鑑別が重要

である。iMCD-IPL はしばしば IgG4-RD の診断基準を満

たすことが指摘されてきたが、実際に iMCD-IPL の組織

でどの程度の IgG4 陽性細胞がみられ、どの程度の頻度

で IgG4-RD の診断基準を満たすかは報告がなく、本研

究ではまずこの点を明らかにすることを目的とした。 

それに加え、2020 年に当研究班から提唱された「IgG4
関連疾患の類似疾患除外基準」(Satou A, et al. 
Pathol. Int. 2020) について、症例ベースでの有用
性は未検証であったため、iMCD-IPL との鑑別における
この基準の有用性の検証を目的とした。 
 

B.研究方法 
岡山大学で、1996 年から 2021 年の間に診断された

iMCD-IPL 57 例(リンパ節病変 39 例・肺病変 19 例)お
よび IgG4-RD 29 例(リンパ節病変 22 例、肺病変 7例)
について検証した。 
 

（倫理面への配慮） 
岡山大学 IRB で承認を得ており、後ろ向き研究である
ため患者への侵襲は伴わない。さらに使用したデータ
につても個人が特定できないように配慮している。 
 
C.研究結果 

iMCD-IPL における IgG4 陽性細胞数と IgG4/IgG 陽性細

胞数比について 

  iMCD-IPL における IgG4 陽性細胞数の平均値はリン

パ節と肺でそれぞれ 124/HPF、103/HPF と高値であっ

た。IgG4 関連疾患の組織診断基準(IgG4 陽性細胞数 

>50/HPF かつ IgG4/IgG 陽性細胞数比 >40%)を満たす

iMCD-IPL 症例は、リンパ節で 20.5%、肺で 42.1%みら

れた。 

 

「IgG4-RD 類似疾患除外基準」の有用性の検証 

 IgG4-RD の組織基準を満たした iMCD-IPL の全例(57

例)が、同基準で有効に除外された。 

 逆に、IgG4-RD の肺病変 7 例のうち 2例が、除外基

準の項目を 1つずつ満たした。IgG4-RD のリンパ節病

変(39 例)の中には、除外基準を満たす症例はなかっ

た。結果として、この除外基準の感度と特異度はそれ

ぞれ 100%、93.1%であった。 

 

D.考察  

本研究で、リンパ節と肺病変とで差があるものの、

iMCD-IPL の約 20-40%において IgG4-RD の組織診断基

準を満たすことが明らかになり、従来の診断基準だけ

ではやはり両者の鑑別が困難であることが示された。 

IgG4-RD の類似疾患除外基準について、iMCD-IPL と

の鑑別における感度は 100%で、この除外基準を 1 項目

でも満たす場合には IgG4-RD の診断を見直す必要があ

ると考えられた。逆に、IgG4-RD の肺病変では 2例

（IgG4-RD 全体の 6.9%）でこの除外基準を満たし、特

異度は 93.1%であった。この 2 例についてはそれぞ

れ、軽度 CRP 上昇(1.8 mg/dL)と、形質細胞のシート

状増生の項目で除外基準を満たしたが、いずれも

IgG4-RD に特徴的な病変分布（唾液腺、涙腺、膵臓）
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がみられたことや、組織中に好酸球浸潤が目立つこ

と、IgA や IL-6 の有意な陽性所見がみられないことな

どを総合し、IgG4-RD の診断に至ることが可能であっ

た。今後、除外基準の項目内容(特に形質細胞のシー

ト状増生などの組織学的評価)に、より具体的な指標

を設け病理医の主観によるブレを最小限にすること

で、除外基準の精度が向上すると考えられた。 

 

 

E.結論 
本研究では、IgG4-RD と iMCD-IPL の鑑別において、
「IgG4 関連疾患の類似疾患除外基準」は一定の有用性
があることが示された。この基準を参照することは、
臨床医と病理医の双方にとって誤診を避けるために役
立つと考えられる。 
 

 

F.研究発表 

1.論文発表 

Asami Nishikori, Midori Filiz Nishimura, Yoshito 

Nishimura, Kenji Notohara, Akira Satou, Masafumi 

Moriyama, Seiji Nakamura, Yasuharu Sato. 

Investigation of IgG4-positive cells in 

idiopathic multicentric Castleman disease and 

validation of the 2020 exclusion criteria for 

IgG4-related disease. Pathol Int. 2022 
Jan;72(1):43-52. 

 

 

2.学会発表 

Asami Nishikori, Midori Filiz Nishimura, Yoshito 

Nishimura, Kenji Notohara, Akira Satou, Masafumi 

Moriyama, Seiji Nakamura, Yasuharu Sato. 

Investigation of IgG4-positive cells in 

idiopathic multicentric Castleman disease and 

validation of the 2020 exclusion criteria for 

IgG4-related disease. The 4th International 

Symposium on IgG4-Related Diseases: diagnosis 

and treatment development(令和 3年 12 月 2 日～12

月 4 日 ハイブリッド開催) 

 

 

G.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 

本研究成果である論文業績 は、日本病理学会公式

英文雑誌である Pathology International において、

2022 年の Top Cited Article に選出された。 
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IgG4 中村班消化器疾患分科会 

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 Web 会議 議事要旨 
 

日時：2020 年 12 月 10 日 18:00〜20:00 

会場：Web 会議（Zoom） 

 

1) 札幌医科大学の仲瀬先生より、IgG4-RD（特に AIP）における thiopurine 製剤の寛解維持効果の検証

のため、meta-analysis の作成、医師主導臨床治験による有効性・安全性の検証が進められることが

報告された。横浜市立大学の窪田先生より thiopurine 製剤の使用による悪性腫瘍の発現リスクに関

する検討も必要との意見が述べられた。 

2) 高知大学の内田先生より、重症度分類、寛解基準、疾患活動性指標の作成についての WG での議論が報

告された。分科会の先生方のご意見を広く集めて、消化器以外の領域の分科会との擦り合わせを行っ

ていく。ご意見は 12 月 17 日 17 時まで消化器疾患分科会事務局までお寄せいただく。 

3) 名古屋市立大学の中沢先生より、IgG4 関連硬化性胆管炎臨床診断基準 2020 について報告された。2020

年 5 月胆道学会でのパブリックコメントを経て、論文発表に向けて進行中である（JHBPS 誌、胆道学

会誌）。今後はバイオマーカーの検討や診断能の検証を進めていく。 

4) 帝京大学の田中先生より、IgG4 関連自己免疫性肝炎全国二次調査について報告された。126 例の調査

対象が集積され、臨床情報・病理組織所見を検討予定。将来的に、診断基準、重症度分類、診療ガイ

ドラインの作成を目指す。 

5) 神戸大学の児玉先生より IgG4 関連消化管病変について報告された。アンケートを行い、11 施設より

43 例が集計された。班員の施設以外からの論文報告が 28 報あり。症例のある施設の班員を中心に

working group を形成し、検討を進めていく。 

6) 事務局の菊田（東北大学）より、委員の先生方を対象に実施された AIP 臨床診断基準 2018 の検証と改

訂に関するアンケート結果が報告された。倉敷中央病院の能登原先生より、EUS-FNA 検体の病理像に

ついて、花筵状線維化に拘らないという方向性もあるのではないかとの意見が述べられた。その他、

様々な論点があり、必要によりテーマによっては新しい WG を設けるなどして議論を進めていく。 

7) 正宗分科会長（東北大学）より、自己免疫性膵炎の全国調査の付随研究として、膵癌を合併した AIP

症例の集積を進めていくことが示された。 

その他：AIP 臨床診療ガイドライン 2020 が近日 JG 誌、膵臓学会誌で publish される。IgG4 レジストリ

登録を進めていただきたい。 
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IgG4 中村班消化器疾患分科会 

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 Web 会議 議事メモ 
 

2021 年 4 月 19 日 16-17 時 Zoom 会議 

 

 

（敬称略） 

正宗淳（東北大学） 

1. 膵炎全国調査 2021 準備のお願い 

2. AIP 臨床診断基準 2018 の検証 

3. AIP(IgG4-SC)症例の発癌、生命予後（死亡年齢、死因）の調査 

4. AIP と膵癌 

 

内田一茂（高知大学） 

5. 重症度分類、疾患活動性指標、寛解基準の作成について 

 

児玉裕三（神戸大学） 

6. IgG4 関連消化管病変について 

 

仲瀬裕志（札幌医科大学） 

7. 自己免疫性膵炎における thiopurine 製剤使用の臨床研究について 

 

上記について意見交換を行った 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

「IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究」班 

消化器疾患分科会 

議事メモ 
 

2021 年 11 月 24 日 18:30~20:00 Zoom 会議 

 

（敬称略） 

1. 分科会長あいさつ 

正宗 淳（東北大学） 

 

2. 自己免疫性膵炎臨床診断基準 2018 の検証 

内田一茂（高知大学） 

IgG4 中村班消化器疾患分科会を中心に 2018 年に改訂された自己免疫性膵炎臨床診断基準の検証を行

なっていく。本研究の実施については 2021 年 10 月に高知大学医学部の倫理委員会で承認された。

今後各施設に調査票を送付し、年度内の調査票回収を目指す。 

 

3. IgG4 関連自己免疫性肝炎全国二次調査 

田中 篤（帝京大学） 

IgG4-AIH/hepatopathy 症例の臨床情報・病理組織を集積し、一括して検討する。IgG4-

AIH/hepatopathy の診断基準、重症度分類、診療ガイドラインの作成（AIH 診療ガイドラインの改

訂）を目指す。IgG4-AIH19 例、IgG4-SC+肝組織 18 例のバーチャルスライドは収集済み。今後、臨

床・病理の専門家が集まって一括討議を行う予定。 

 

4. IgG4 関連消化管病変に関する調査研究 

児玉裕三（神戸大学） 

アンケート調査により 43 例、文献検索により 28 例の IgG4 関連消化管病変を拾い上げた。ワーキン

ググループでの討議により、mimicker も含めて収集する方針となった。参加施設はワーキンググル

ープを含め 22 施設となり、近日神戸大学による倫理申請（一括審査）を開始する。 

 

5. IgG4 関連硬化性胆管炎臨床診断基準 

中沢貴宏（名古屋市立大学） 

IgG4 関連硬化性胆管炎臨床診断基準 2020 が second publication として日本語で胆道学会雑誌に掲

載された。検証作業は来年度に始める見込み。2018 年 IgG4 関連硬化性胆管炎全国調査の結果を疫

学、診断について英文雑誌に掲載された。現在、治療に関する論文を投稿中である。IgG4 胆嚢炎に

ついては症例が少ないことが見込まれ、まずはアンケート調査などで症例の有無を確認するところ

から始めて、病理組織の収集も検討する。 

 

6. IgG4-RD(特に AIP)における thiopurine 製剤使用の臨床研究について 

仲瀬裕志（札幌医科大学） 

メタ解析を行い、自己免疫性膵炎におけるアザチオプリンの再燃予防効果が示した。医師主導型臨

床治験については AMED 令和 4 年度「臨床研究・治験推進研究事業」に係る公募【準備（ステップ

1）】に応募予定である。 

 

7. 自己免疫性膵炎に合併した炎症性嚢胞性病変の全国調査、ほか 

窪田賢輔（横浜市立大学） 

2021 年 11 月までデータ収集・解析を進め、2022 年 1 月に論文投稿予定である。その他、IgG4-SC の

治療、遠隔成績、isolated IgG4-SC に関するデータ解析を進めている。 

 

8. 自己免疫性膵炎の長期予後に関する多施設共同後ろ向き疫学調査 
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菊田和宏（東北大学） 

自己免疫性膵炎の長期予後に関する多施設共同後ろ向き疫学調査を計画し、2021 年 9 月に東北大学

の倫理委員会で承認された。現在、20 施設の倫理委員会手続きを進めている。2022 年 1 月末を目標

にデータ収集を進め、来年度データをまとめる予定である。 

 

9. 連絡事項 

正宗 淳（東北大学） 

1) 報告書作成について、2) 12 月 5 日の IgG4 中村班会議について、3) IgG4 国際学会について

の連絡がなされた。 
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厚労省「IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究」班消化器疾患分科会 

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 Web 会議 議事メモ 
 

日時：2022 年 6 月 28 日 18:30-20:00  

Zoom 会議 

 

1) 正宗淳先生（東北大学）より、日本膵臓学会膵炎調査研究委員会自己免疫性膵炎（AIP）分科会に研

究協力者が追加になり、IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究班（IgG4 中村

班）の調査研究にも今後ご協力いただくことについて説明があった。 

2) 内田一茂先生（高知大学）より、AIP 臨床診断基準の検証に関する調査の進捗について説明があっ

た。調査の実施について高知大学での一括審査が完了し、現時点で 1 型 AIP294 例、2 型 AIP8 例につい

ての情報集積が進んでいることが報告された。 

3) 分科会事務局より、日本膵臓学会の膵炎全国調査一次調査が 2022 年 7 月より開始になることについ

て情報提供があった。 

4) 児玉裕三先生（神戸大学）より、IgG4 関連消化管病変の症例集積状況について説明があった。一次

調査により 43 例、文献検索により 28 例が確認された。二次調査の実施について、神戸大学での一括審

査が終了し、今後、症例集積を進めていく。 

5) 柾木喜晴先生（札幌医科大学）より、AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究の進捗について

報告があった。アザチオプリンによる AIP のステロイドフリー寛解維持効果および安全性を評価するた

めの医師主導治験（多施設共同ランダム化非盲検比較試験）について、AMED 臨床研究・治験推進研究事

業への再申請を予定している。 

6) 能登原憲司先生（倉敷中央病院）より、免疫染色による AIP の acinar-ductal metaplasia と膵癌の

鑑別に関する検討を予定していることにいついて説明があった。既存検体（非腫瘍 25 例、膵癌 59 例）

を活用できるように倫理申請の準備が進んでいる。 

7) 免疫チェックポイント阻害薬による AIP 類似の IRAE 膵炎に関する検討、AIP 切除標本における

PanIN、p16、TP53、SMAD 発現に関する検討をこの分科会で進めていくことについて、正宗淳分化会長よ

り提案があった。児玉裕三先生より、胆道の IRAE については既に別の研究班の枠組みで進行中である

ことについて説明があった。 

8) 中沢貴宏先生（名古屋市立大学）より、IgG4 関連硬化性胆管炎と癌の関連に関する論文を投稿中で

あることが報告された。IgG4 関連硬化性胆管炎臨床診断基準 2020 の検証と改訂に関するアンケート調

査、IgG4 関連胆嚢炎に関する検討を準備中であることについて説明があった。 

8) 栗田裕介先生（横浜市立大学）より、AIP に合併した炎症性膵嚢胞性病変の全国調査の結果を JHBPS

誌に投稿し、revise 中であることが報告された。 

9) 滝川哲也先生（東北大学）より、AIP における炎症性腸疾患の実態調査を、難治性炎症性腸管障害に

関する調査研究班（久松班）と合同で進めていくことについて説明があった。 

10) 菊田和宏（東北大学）より、AIP の長期予後に関する後ろ向き疫学研究の進捗について説明があっ

た。これまで 19 施設より 1530 例を集積した。間も無く症例登録を完了しデータ解析を進めていく。 

11) IgG4 関連自己免疫性肝炎全国二次調査については、8月に金沢で会議を予定している。 
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厚労省「IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究」班消化器疾患分科会 

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 Web 会議 議事メモ 
 

日時：2022 年 12 月 15 日 18:00-20:00  

Zoom 会議 

 

1) 内田一茂先生（高知大学）より、自己免疫性膵炎（AIP）臨床診断基準 2018 の検証に関する調査に

ついて報告があった。これまで、type1 AIP 1609 例、type2 AIP 42 例が集積された。Type1 AIP に

ついては、AIP 臨床診断基準 2011 では 1284 例（79.8%）が、国際コンセンサス診断基準（ICDC）で

は 1497 例（93.0%）が診断可能であったが、2018 では 1522 例（94.6%）が可能であった。Type2 

AIP は ICDC で 42 例（100%）が診断可能であった。今後、膵臓学会での発表や論文発表を予定して

いる。 

2) 仲瀬裕志先生（札幌医科大学）より、AIP における thiopurine 製剤使用の臨床研究の進捗について

説明があった。特定臨床研究「1型 AIP を対象としたアザチオプリンによる steroid free 寛解維持

効果および安全性と忍容性を検証する多施設共同試験」を計画している。京都大学での特定臨床研

究審査手続きを進行中であり、その後 PMDA 事前面談、対面助言を経て、臨床研究計画書・プロトコ

ールを完成させる予定である。 

3) 田中篤先生（帝京大学）より、IgG4 関連自己免疫性肝炎（IgG4-AIH）全国二次調査の進捗について

報告があった。集積した 40 例のレビューが行われ、IgG4-AIH19 例のうち病理学的診断で確診と診

断できたのは 1 例、IgG4 関連硬化性胆管炎（IgG4-SC）21 例のうち IgG4-hepatopathy の確診は 5

例、疑い症例は 4 例であり、偽腫瘍が 2 例存在した。今後、IgG4-AIH 診断基準の策定を進めてい

く。 

4) 増田充弘先生（神戸大学）より、IgG4 関連消化管病変に関する調査研究の進捗について報告があっ

た。これまで 9 例が集積され、引き続き症例を集積中である。これまでに集積された症例の病理学

的特徴について能登原憲司先生（倉敷中央病院）から説明があった。 

5) 中沢貴宏先生（名古屋市立大学）より、IgG4-SC の予後について論文がまとめられたことが報告さ

れた。また IgG4-SC 臨床診断基準 2020 の検証と改訂に関するアンケート調査の準備を進めているこ

とが報告された。 

6) 内藤格先生（名古屋市立大学）より、IgG4 関連胆嚢炎に関するアンケート調査の結果が示された。

29 施設から症例が集積された。今後、病理組織学的に診断された症例を中心に集積し検討を進め

る。 

7) 能登原憲司先生（倉敷中央病院）より、免疫染色による AIP の ADM と膵癌の鑑別について報告があ

った。今後、AIP と膵癌の切除材料、生検材料（既存検体）を用いて、免疫染色を行い、検討を進

める。 

8) 岩崎栄典先生（慶應義塾大学）より、免疫チェックポイント阻害薬による irAE 膵炎の実態調査の進

捗について報告があった。がん拠点病院、AIP 分科会、IgG4 中村班消化器疾患分科会を対象に一次

調査が開始された。今後、症例がある施設に対して二次調査を進める。 

9) 滝川哲也先生（東北大学）より AIP の長期予後に関する多施設共同後ろ向き疫学研究の進捗につい

て報告があった。20 施設より 1555 例の症例を集積した。観察期間 1年未満を除く 1378 例を解析対

象として検討したところ 64 例（6.4%）の死亡例を認めた。また 1370 例中 18 例（1.3%）に膵癌の合

併を認めた。更なる検討を進める。 

10) 滝川哲也先生（東北大学）より、炎症性腸疾患患者に合併する自己免疫性膵炎の実態調査について

説明があった。まずは、難治性炎症性腸管障害に関する調査研究班（久松班）の班員が所属する施

設を対象に、潰瘍性大腸炎、クローン病における 1 型 AIP、2 型 AIP、急性膵炎の合併について調査

を行う。現在、研究計画について倫理委員会に申請中である。AIP における炎症性腸疾患の合併に

ついては膵炎全国調査二次調査での情報収集を検討する。 

11) 2023 年 1 月 8 日の IgG4 中村班全体会議では、本日の報告内容を正宗淳分科会長（東北大学）より

報告する予定である。 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」涙腺・唾液腺炎分科会 

 議事録 
 
 

 （2020 年 12 月 10 日午後 6 時〜7 時） 

出席者：出席者：中村誠司，森山雅文，吉藤元，坪井洋人，田中良哉，梅原久範，三森経世，山本元久，

折口智樹，土橋浩章，梅田雅孝，井上嘉乃，坂本瑞樹，亀倉隆太，高橋裕樹（敬称略，順不同） 

 

 

1． 重症度分類について 

１）唾液腺・涙腺炎に起因する病態・機能障害で中等症以上の重症度に相当する候補としては，ステ

ロイド治療を要するもの，容貌変化の著しいもの，口渇・唾液分泌低下の強いもの，味覚・嗅覚

異常を呈するものがあげられる．ただし，重症度判定のためには客観性が求められるので，容貌

変化に関しては唾液腺・涙腺のサイズで規定する（例：径 3 cm 以上），乾燥症状に関しては，シ

ェーグレン症候群で現在検討されている ESSPRI と，涙腺（シルマー・vBS）・唾液腺機能（サクソ

ン）評価を組み合わせる方法が提案された．味覚・嗅覚に関しては客観的評価が難しいと判断さ

れた．既存の仕組みの中に涙腺・唾液腺炎としての機能障害を提案する場合は，上記 2 つを提示

することとした． 

２）IgG4 関連疾患全体の重症度分類の候補として，サルコイドーシスの重症度分類に準じた案を提案

する． 

 

2． IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性に関する多施設共同研究につい

て（九州大学 中村誠司教授） 

１） 「IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性に関する多施設共同研究

（許可番号：2020-357）」として九州大学病院臨床倫理委員会で認可され，現在，承認 2 施設，

申請中 3 施設という状況． 

２） 今後は症例数の増やすとともに，シェーグレン症候群 や悪性リンパ腫等を含めた IgG4-DS 以外

の症例も追加をどうやって増やすかが課題． 

 

3． IgG4 関連涙腺炎・唾液腺炎（IgG4-DS）改訂基準の検証について 

１）2019 年 7 月の厚労科研研究班・分科会で IgG4-DS 分類基準改訂案（以下，改訂基準）を作成し，

了承を得た． 

２）改訂基準の有用性の検証のための臨床研究デザインについて，前回の分科会において主治医の

診断を至適基準（ゴールドスタンダード），対象を涙腺・唾液腺腫脹を有し，IgG4 関連涙腺・唾

液腺炎が疑われる症例とし，後ろ向きに多施設で症例を集積する方向で検討することとした．

しかし，改訂基準で最も懸念されるのは，生検診断なし（ミクリッツパターン＋高 IgG4 血症）

での IgG4-DS の診断がどの程度，実臨床で問題になるかである．その点を検証するためにエン

トリーが必要であるリンパ増殖性疾患やキャッスルマン病が十分選択されない危険性が指摘さ

れた． 

３）そこで単一施設において，2 年間（2019 年 1 月〜2020 年 12 月）涙腺・唾液腺の腫瘤性病変で生

検を行われた症例を全て登録し，登録時点のデータを用いて IgG4-DS の包括基準・旧基準・改

訂基準をあてはめ、最終診断（病理診断＋アルファ）により，それぞれの感度・特異度・陽性/

陰性的中度を算出する方法を提案した（札医大高橋）． 

４）実際，札幌医大病院において 2019 年 1 月から 2020 年 12 月の 2 年間に施行された涙腺・唾液腺

生検は 30 例（小唾液腺生検は除く）であり，病理診断から，IgG4 関連疾患 24 例，非 IgG4 関

連疾患 6 例（MALToma 2 例，顎下腺癌 1 例，耳下腺腫瘍 1 例，涙腺炎 1 例，顎下腺炎 1 例）

であった．包括基準・旧基準・改定基準の感度/特異度はそれぞれ，100％/100％，79.2％/100％，

91.7％/100％であった．MALToma2 例とリンパ増殖性疾患例は少ないものの，ミクリッツパター

ン症例においても特異度は 100％であった． 
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５）症例の集積期間を 5 年程度に伸ばして症例を再度解析を行い，妥当な結果が推測される場合に

は多施設共同研究として行うことで同意を得た． 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」涙腺・唾液腺炎分科会 

 議事録 
 
 

 （2021 年 07 月 11 日午前 11 時〜12 時） 

出席者：中村誠司，森山雅文，吉藤元，坪井洋人，田中良哉，正木康史，梅原久範，三森経世，山本元久，

折口智樹，土橋浩章，梅田雅孝，井上嘉乃，坂本瑞樹，亀倉隆太，神田真聡，永幡 研，高橋裕樹（敬称

略，順不同） 

 

1． IgG4 関連疾患ガイダンス作成について 

 金沢大学野村先生・川野先生中心に作成されている IgG4 関連疾患ガイダンスについて，推奨文が出来

上がったことから，関連分科会それぞれに解説の作成依頼があり．IgG4 関連涙腺・唾液腺炎分科会（以

下，本会）には： 

 1-1-1 上眼瞼、顎下腺、もしくは耳下腺の無痛性の対称性腫脹が 1 ペア以上、かつ４週間以上持

続する場合、本疾患を強く疑う（A） 

 1-1-2 上眼瞼、顎下腺、もしくは耳下腺の無痛性の片側性腫脹が 1 腺以上、かつ４週間以上持続

する場合、本疾患を鑑別に挙げる（B） 

 1-2-2 MRI で（両側性もしくは片側性の）三叉神経腫大を認める場合、本疾患を鑑 別に挙げる

（B） 

 2-1-3 過去に上眼瞼、顎下腺、もしくは耳下腺の対称性腫脹が 1 ペア以上、かつ 12 週間以上持

続したことがある場合、本疾患の可能性が上昇する（b） 

 2-2-1 腫脹した両眼瞼（下眼瞼も含む）の皮下に硬結が触れる場合、本疾患の可能性が上昇する

（b） 

以上，5 つの推奨文につき，作成担当となり，1-1-1，2-1-3 に関しては札医大・高橋，1-1-2 に関しては

九大・森山先生，札医大・高野先生，1-2-2 に関しては札医大・高野先生が作成の上，会員にメール回覧

し意見を加えて提出することとした．2-2-1 については担当は検討中． 

 

2．IgG4 関連涙腺炎・唾液腺炎（IgG4-DS）改訂基準の検証について 

１）2019 年 7 月の厚労科研研究班・分科会で IgG4-DS 分類基準改訂案（以下，改訂基準）を作成し，

了承を得ているが，論文化するための検証方法について検討中である． 

２）改訂基準のメリットとして，涙腺・顎下腺病変のうち単一病変でも診断可能，口唇腺生検でも

診断可能，IgG4/IgG 陽性細胞比が 40％〜50％でも診断可能，対称性・2組以上の腫脹＋高 IgG4

血症があれば，生検なしで診断可能があり，感度の向上が期待される． 

３）改定基準のデメリットとして，生検なしで，ミクリッツパターンと高 IgG4 血症のみで診断され

ることでの誤診，および口唇腺生検（10％程度の偽陽性）に起因する誤診が懸念され，特異性の

低下が予測． 

４）生検診断なし（ミクリッツパターン＋高 IgG4 血症）での IgG4-DS の診断がどの程度，実臨床で

問題になるかについては，札医大病院の過去 5 年間の症例（生検により病理診断が確定したも

の）を対象に後ろ向きに検討中である．ただし，すでに IgG4 関連疾患分類基準（ACR/EULAR2019）

にて対称性 2 組以上の涙腺・唾液腺病変がある場合，高 IgG4 血症があれば，感度 88％，特異度

98％で病理所見を欠いても診断可能とされており，見逃しは 2％程度と推測される． 

５）改訂基準において，注釈として「口唇腺生検を含む」とされている．IgG4 関連疾患の診断にお

ける口唇腺生検の感度は 58〜68％と報告されており，偽陰性は 40％前後発生すること，一方，

シェーグレン症候群やその他の口腔内疾患において，IgG4 関連疾患相当の IgG4 陽性細胞浸潤

を呈する割合は 10％程度と報告されており，比較的偽陽性が高いことに注意を払う必要がある

ことが指摘．このため，次の改訂に際しては，口唇腺生検が侵襲性は少ないものの，生検部位と

しては第一選択ではないこと，また一定の偽陽性・偽陰性を念頭に選択することを付記するこ

とが適当と判断された． 
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3．IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性に関する多施設共同研究につい

て（九州大学 中村誠司教授） 

１）「IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性に関する多施設共同研究

（許可番号：2020-357）」として九州大学病院臨床倫理委員会で認可され，現在，承認 5 施設に

おいて継続中，期間は令和 2 年 9月 9 日~令和 5 年 3 月 31 日． 

２） 令和 3 年 7/10 時点で，九大病院での検討では登録症例数 21 例（男性 9 例，女性 11 例，

平均年齢 61.5±13.2 歳），最終診断：確診 17 例，否定 3 例，生検結果待ち 1 例となっている．

今後，さらに症例数を増やすとともに，シェーグレン症候群 や悪性リンパ腫等を含めた IgG4-

DS 以外の症例数を増やす必要があり，引き続き，研究班施設に研究への参加を促す予定． 

３） IgG4 関連疾患における画像診断については，金沢大学放射線科井上大先生が Mod 

Rheumatol に論文を発表予定であり，参考の上，解析項目・方法などにつき，検討を要するとの

意見があり． 

 

４． 新しい唾液腺病変の可能性“耳管腺病変”について（札医大免疫・リウマチ内科：永幡 研先生） 

近年，新たな唾液腺組織として報告された tubarial salivary glands（TSG：耳管腺）が IgG4 関連

疾患において病変として存在しているかどうかの解析結果について報告された． 

１） 18F-FDG-PET において耳管開口近傍に集積を認めた症例において，同部位の生検を施行し

たところ，舌下腺類似の唾液腺構造を有する組織を確認し，また IgG4 陽性細胞の有意な浸潤を

認めたことから，耳管腺も IgG4 関連疾患における標的臓器となる可能性が示唆された． 

２） 次に札幌医大病院でフォロー中の 48 例において，後ろ向きに 18F-FDG-PET を検討したと

ころ，約 30％に同部位への有意な集積が確認された． 

３） 今後，同部位が診断のための生検部位として有用かどうか，同病変を有する症例が IgG4-

DS の中で何らかの臨床的特性を有するのかどうか（乾燥症状の程度，治療反応性など）につい

て検討を進める． 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」涙腺・唾液腺炎分科会 

 議事録 
 
 

 （2021 年 11 月 23 日午後 6 時〜7 時 オンラインで開催） 

出席者：中村誠司，森山雅文，前原 隆，吉藤元，坪井洋人，田中良哉，正木康史，三森経世，山本元久，

折口智樹，土橋浩章，梅田雅孝，井上嘉乃，坂本瑞樹，亀倉隆太，神田真聡，高橋裕樹（敬称略，順不同） 

 

1． IgG4 関連涙腺炎・唾液腺炎（IgG4-DS）改訂基準の検証について 

１）2019 年 7 月の厚労科研研究班・分科会で IgG4-DS 分類基準改訂案（以下，改訂基準）を作成し，

その後，日本シェーグレン症候群学会会員を対象にパブリックコメントを募り，了承を得てい

るが，論文化するための検証方法について検討中である． 

２）旧基準と比較し，改訂基準のメリットとして，涙腺・顎下腺病変のうち単一病変でも診断可能，

口唇腺生検でも診断可能，IgG4/IgG 陽性細胞比が 40％〜50％でも診断可能，対称性・2 組以上

の腫脹＋高 IgG4 血症があれば，生検なしで診断可能があり，感度の向上が期待される． 

３）改定基準のデメリットとして，生検なしで，ミクリッツパターンと高 IgG4 血症のみで診断され

ることでの誤診，および口唇腺生検（10％程度の偽陽性）に起因する誤診が懸念され，特異性の

低下が予測． 

４）札幌医大病院で主治医判断で IgG4 関連疾患と診断された 49 例（62 歳，血清 IgG4 411 mg/d）

を対象に，本邦の IgG4 関連疾患包括診断基準（2020），ミクッリツ病診断基準（旧基準），IgG4

関連涙腺・唾液腺炎診断基準（改訂基準）を照合し，陽性率などを検証した．また，ACR/EULAR

の IgG4 関連疾患分類基準のスコアについても検討した．涙腺・唾液腺炎としての確定診断率は

旧基準で 44.9％，改訂基準で 61.2％であり，感度の向上が示された．ただし，多くの症例が包

括診断基準のみで診断可能であり，臓器別としての涙腺・唾液腺炎基準でレスキューされたの

は 6 例に留まった．また，2 ペア以上の病変を有さない涙腺・唾液腺炎の場合，高 IgG4 血症を

伴わないと包括診断基準では probable に留まり，涙腺・唾液腺炎基準でも診断確定できないこ

とが改めて認識された．49 例中 4 例と少数例ではあるが，これらを拾い上げるために基準を改

定する必要があるかどうかについては継続審議とし，実際の症例数などを各施設において検討

してもらうこととした． 

 

2．IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性について 

１）「IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性に関する多施設共同研究

（許可番号：2020-357）」として九州大学病院臨床倫理委員会で認可され，現在，承認 5 施設に

おいて継続中，期間は令和 2 年 9月 9 日~令和 5 年 3 月 31 日． 

２） IgG4 関連疾患における画像診断については，金沢大学放射線科井上大先生が Mod 

Rheumatol に論文を発表（in print）．井上先生のご厚意により，論文内容につき，提供を受け

たので，要旨を報告し，エコー検査の有用性などに関して情報を共有した．金沢大学における

IgG4 関連疾患を対象にしたレトロスペクティヴな解析であり，症状・身体所見の有無に関わら

ず，エコー検査を施行された 54 例において涙腺・顎下腺ともに所見あり（陽性率）は 70％であ

った．非 IgG4 関連疾患例は対象に含まれておらず，特異度の検証のために，IgG4 関連疾患ミミ

ッカーでの検討の重要性が確認された．  

 

3． 新しい唾液腺病変の可能性 “耳管腺病変”について 

１）前回の分科会において報告された IgG4 関連疾患における“耳管領域病変”に関する解析結果が

論文化されたことが報告された（Nagahata K et al: Ann Nucl Med. 2021 Nov 8. doi: 

10.1007/s12149-021-01691-8. Online ahead of print）．要旨としては対象は IgG4 関連疾患 

48 例，FDG-PET で集積ありは 15 例（31.3％），全例頭頸部病変ありであること，腫脹している

同部位の生検にて腺房細胞と IgG4 陽性細胞を確認され，IgG4 関連疾患において FDG-PET で耳

管領域に集積が認められることが確認された． 
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２） 札幌医科大学耳鼻咽喉科・亀倉先生から，追加情報として，耳管領域の生検により，30％

程度の陽性率で IgG4 関連病変が病理組織学的に確認されることが報告された．今後，新たな生

検部位としての可能性が示唆された． 

３） 従来から報告のある鼻粘膜生検について，複数の施設で診断的意義などが検討中である

ことがコメントされた．耳管領域の病変との関連性に関しては，今後の検討課題とした． 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」涙腺・唾液腺炎分科会 

 議事録 
 
 

 （2022 年 7 月 7 日午後 6 時 30 分〜7 時 40 分 オンラインで開催） 

出席者：中村誠司，森山雅文，前原 隆，坂本瑞樹，吉藤元，坪井洋人，正木康史，三森経世，山本元久，

土橋浩章，梅田雅孝，井上嘉乃，亀倉隆太，高橋裕樹（敬称略，順不同） 

 

1． IgG4 関連涙腺炎・唾液腺炎（IgG4-DS）改訂基準の検証について 

１）2019 年 7 月の厚労科研研究班・分科会で IgG4-DS 分類基準改訂案（以下，改訂基準）を作成し，

その後，日本シェーグレン症候群学会会員を対象にパブリックコメントを募り，了承を得てい

るが，論文化するための検証方法について検討中である． 

２）旧基準から採用されている涙腺・唾液腺炎の「対称性・2組以上の腫脹」という病像が，IgG4 関

連疾患の診断においてどの程度特異的であるか，エビデンスがなく，論文化にあたって何らか

の検証が必要である． 

３）IgG4 関連疾患での罹患率は，涙腺炎 12.3〜57.1％，唾液腺炎 28.0〜72.7％，そのうち対称性は

涙腺で 38.1〜48.3％，唾液腺炎（2 ペア以上）は 45.4〜61.3％と報告されている．一方，対称

性の涙腺炎・唾液腺炎における IgG4 関連疾患の割合は不詳であり，特に対称性・2 組以上の腫

脹がどの程度特有かは報告がない． 

４）ACR/EULAR 分類基準（Wallace ZS. Ann Rheum Dis 2019）で使用された Validation Cohort には

2 ペア以上の唾液腺炎を有する IgG4 関連疾患のミミッカーが 32 例含まれている．このデータ

を用いると，2 ペア以上の唾液腺炎が存在することの特異度は，IgG4 関連疾患全体では 90.1％，

IgG4 関連唾液腺炎で 59.0％とて概算される． 

５）唾液腺病変の疑いにて札幌医大病院にて頸部エコー検査が施行された 118 例（2017/6 月から

2022/6 月）を解析したところ，涙腺・唾液腺の対称性・2 ペアの腫脹を有する症例は 67 例含ま

れていた．うち，66 例は IgG4 関連疾患と診断（病理組織診あり 60 例，高 IgG4 血症のみ 6 例），

唾石症での 1 例のみが非 IgG4 関連疾患であり，日常診療において対称性・2 ペアの涙腺・唾液

腺炎は IgG4 関連疾患に特異性の高い病像であることが支持された． 

 

2．IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性について 

１）「IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超音波検査の有用性に関する多施設共同研究

（許可番号：2020-357）」として九州大学病院臨床倫理委員会で認可され，現在，承認 5 施設に

おいて継続中，期間は令和 2 年 9月 9 日~令和 5 年 3 月 31 日． 

２） 登録症例は現在，46 例（男性 18 例，女性 28 例，平均年齢 63.9±11.8 歳）であり，最

終診断は確診 34 例、否定 12 例（うち２例は最終診断検討中），このうち，顎下腺超音波検査で

「陽性」だが，IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断に至らない症例を 4 例認めた．症例について供

覧． 

３） エコー検査のみでの感度/特異度は 88.2％/66.7％，高 IgG4 血症有りを加えると感度/特

異度は 88.2％/100％であり，IgG4 関連疾患の診断における高 IgG4 血症併用でのエコー検査の

有用性が示された． 

４） 引き続きを症例数を蓄積するとともに，今後は施設間における診断者のバイアスに着目

した検証が必要． 

3． IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の疾患活動性指標について 

１）「治療介入（ステロイド治療）の必要性」を判断するための基準となる「疾患活動性指標」の策

定 を目標とし，疾患活動性指標（＝治療介入の判断）に必要な項目とその評価方法を各分科会

から提案してもらい，スコア化に必要な項目を検討，そのうえで，疾患全体を包括するスコアリ

ングシステムの作成を目指す，というワーキンググループの方針に従い，涙腺・唾液腺炎の疾患

活動性を評価するための指標を議論した． 

２） 各メンバーから提案された項目を整理し，①自覚症状（患者 VAS やコスメティックな要
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素），医師 VAS，②病変の大きさ・数（エコー・PET を含む画像での評価を含む），③血清マーカ

ー（IgG4，可溶性 IL-2 レセプター）を選択した． 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」涙腺・唾液腺炎分科会 

 議事録 
 
 

 （2022 年 11 月 30 日午後 7 時 00 分〜7 時 30 分 オンラインで開催） 

出席者：中村誠司，森山雅文，折口智樹，坂本瑞樹，吉藤元，坪井洋人，正木康史，三森経世，土橋浩

章，梅田雅孝，井上嘉乃，高野賢一，神田真聡，高橋裕樹（敬称略，順不同） 

 

1． IgG4 関連涙腺炎・唾液腺炎（IgG4-DS）改訂基準の検証について 

１） 涙腺・唾液腺炎の「持続性（3 ヶ月以上）、対称性・2 組以上の腫脹」の診断特異性について：

IgG4-DS 分類基準改訂案（以下，改訂基準）においても、旧基準から採用されている涙腺・唾

液腺炎の「持続性（3 ヶ月以上）、対称性・2 組以上の腫脹」を 1 項目として採用している。高

IgG4 血症とあわせて認められれば、包括診断基準と異なり、必ずしも病理組織学所見がなくて

も、IgG4 関連疾患として診断可能としているが、IgG4 関連疾患の診断においてどの程度特異

的であるか，検証されていない。例えば、ACR/EULAR 分類基準（Wallace ZS. Ann Rheum Dis 

2019）で使用された validation cohort には 2 組以上の唾液腺炎を有する IgG4 関連疾患のミ

ミッカーが、ミミッカー324 例中 32 例（10％）含まれており、2 組以上の唾液腺病変を有する

症例の 24％（32/137 例）がミミッカーに相当する。ただし、このうち、高 IgG4 血症を呈する

症例の割合は不明であり、また、症例選択において実臨床とは異なったバイアスが存在するこ

とが推測される。以前より、この点に関して臨床試験の必要性、およびデザインに関しては当

分科会で検討してきたが、実際の臨床例において、涙腺・唾液腺炎の「持続性（3 ヶ月以上）、

対称性・2 組以上の腫脹」を有する IgG4 関連疾患が稀有であることが指摘され、症例報告レベ

ルと認識される（Ohta M et al. World J Surg Oncol. 2015 Feb 21）。札幌医大病院におい

て、2017 年 6 月から 2022 年 6 月の間に涙腺・唾液腺疾患を疑われ、涙腺・唾液腺エコーを施

行された 118 例を対象に、対称性涙腺・唾液腺腫脹数の IgG4-RD の診断に対する感度・特異

度・陽性的中率を検討した。2 組以上の腫脹を示した 66 例中 65 例が IgG4 関連疾患（1 例の

み、シェーグレン症候群）と診断されており、高 IgG4 血症の有無に関わらず、「持続性（3 ヶ

月以上）、対称性・2 組以上の腫脹」の IgG4 関連疾患診断における感度・特異度・陽性的中率

は、それぞれ、84.4%、97.6%、98.5%と高いことからも、診断項目としての蓋然性は高く、当

分科会参加者の合意として症例を蓄積して検証する必要性はないものとした。 

 

２） 改訂基準の次の改訂における課題： 

① 顎下腺超音波検査の有用性について：「IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の診断における顎下腺超

音波検査の有用性に関する多施設共同研究（許可番号：2020-357）」として九州大学病院臨

床倫理委員会で認可され，現在，承認 5 施設において継続中（期間は令和 2 年 9 月 9 日~令

和 5 年 3 月 31 日）であるが、客観的評価のため、各施設で施行した超音波検査所見を中央

審査とするために計画を一部改訂中である。 

② 涙腺・顎下腺腫脹の厳密な定義付けについて：現行の改訂基準では涙腺・唾液腺腫脹の有

無について特に定義は行っておらず、一般的には身体所見（視診・触診）により医師が腫

脹と判断したものと解釈される。しかし、超音波・CT・MRI・PET などの画像診断を利用し

ての検出される機会も増えており、今後、腫脹の有無については具体的な数値設定が望ま

しいとの指摘があった。また、超音波検査での血流状態や PET での集積と強さなども病変

の程度を反映する可能性もあり、2）①とあわせて今後の課題とした。 

 

2． IgG4 関連涙腺・唾液腺炎の疾患活動性指標について 

 2022 年 11/8 に当分科会として「第 4 回重症度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討と策定に向け

たワーキンググループ」に向けて検討を行い、以下の内容を報告している。 

 

a. GC 治療開始の判断に必要な評価項目 
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    １）コスメティックな問題（特に涙腺腫大） 

    ２）視機能の障害（視神経障害，上眼瞼下垂による視野制限） 

    ３）自覚的な乾燥症状，嗅覚・味覚低下  

     ＊GC 導入の基準としては適さないとの意見もあり 

 なお，GC 反応性予測のために，涙腺・顎下腺のサイズ，あるいはエコーでの血流評価も候補．また，

腫脹数やサイズ，患者・医師 VAS をコンポーネントとした総合的指標も検討． 

b. GC 治療中の再燃/治療強化の判断に必要な評価項目 

    基本的には 1．と同様． 

c. GC 治療の必要がない評価項目 

症状を伴わない腫脹のみ（特に顎下腺）の場合  

   ＊乾燥症状のみの場合も不要との意見あり 

なお，顎下腺腫大/乾燥症状出現からの期間，あるいはエコーでの活動性評価（血流など）を治療適応

の決定に利用できる可能性も指摘． 

 

ワーキンググループ（WG）では各分科会からの報告事項を踏まえ、臓器ごとの治療介入の必要性を３段

階程度にグレーディングするなどして，それらの重みづけを考慮した疾患活動性のスコア化を目指すこ

とが提案されたこと、また、今後、分科会ごとにグレーディングマトリックスの作成を行い、WG での検

討を重ねる方針となったことを報告した． 
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厚生労働科学研究費補助金 IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究班 IgG4

関連腎臓病分科会・日本腎臓学会 IgG4 関連腎臓病ワーキンググループ合同会議 

 

日時：2020 年 10 月 31 日（土） 17:00－18:30 

 

形式：Zoom 会議 

 

議事録： 

１）川野分科会長の挨拶、メンバー紹介 

 

２）川野分科会長より本日のミーティングの議題についての説明 

議題: 

(1) IgG4 関連腎臓病の長期予後調査 

(2) IgG4 関連腎臓病の病理標本で TLT を調べる際のネットワークづくり 

 

３）水島先生：議題１（IgG4 関連腎臓病の長期予後調査）についてのプレゼンテーション 

目的：IgG4 関連腎臓病の観察研究は、これまでに 20～40 名の症例を対象にいくつか行われてお

り、ESKD が稀であることが示唆されているが、死亡も含めたハードアウトカム、また CKD に至る

率といったアウトカムについては報告されていない。既報でも言及のある再燃や腎萎縮などのアウ

トカムも副次項目に含め、また悪性腫瘍や心血管イベントなどの死因についての情報収集・解析も

含んだ IgG4-RKD の長期経過を明らかにする観察研究を行いたい。 

 

４）ディスカッション 

(1)対象について 

基本的に日本の IgG4-RKD の確診、準確診例をエントリーする。将来英文誌に発表することも見据

え、2019ACR/EULAR 基準も入れる。 

・除外基準として、腎疾患に寄与しない病態をどうするか（エントリーするか除外するか） 

 

(2)Primary end point, Secondory end point について 

・水島先生より、primary end point として、eGFR<60, Cr 倍化、ESKD、死亡、Secondory end 

point として、腎病変の再燃、腎萎縮の出現、最終観察時点での eGFR ≥60 mL/min/1.73m2、最終観

察時点の eGFR 変化割合、IgG4-RKD 診断後の悪性腫瘍の合併腎萎縮、再燃などの提示があった。 

 

・それに対し、IgG4-RKD では ESKD になることはほとんどなく、ESKD や Cr 倍化などの腎機能を

primary end point にするとアウトカムに到達する case を一定数集積するのに困難が生じる。一

方、心血管イベントや悪性腫瘍での死亡例の経験が蓄積されつつあり、死亡が重要であるという意

見が多数出た。 

⇒eGFR<60 やベースラインからの 30%の変化といったサロゲートアウトカムとの複合も含めて今後

議論を継続する。 

 

・腎萎縮については、定義が難しい。一方、定義をしっかりした上で、入れた方がよいという意見

もいただいた。 

・(萎縮について)しっかりとした定義がないと、アンケートにおいては（あり・なし）だけになっ

てしまう。 

⇒検討課題 

 

・再燃の定義が難しいという意見あり。 

・過去の論文に倣うと、機能的、画像的、組織学的に再燃と判断するとあり。 
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⇒現実的には、主治医が治療強化すると判断したことをもって、「再燃」と判断することになるの

ではないか。 

⇒再燃については、さらに詰めていく必要あり。 

 

・死亡理由は、悪性腫瘍や心血管イベントが多い。 

⇒ステロイドの維持療法の功罪についても検討 

 

・死亡例の検討には、同様のステロイド投与量、投与期間である、対照疾患との比較が必要。ヒス

トリカルコホートなどを用いる必要あり。 

 

(3)症例数について 

・100 例（3年以上の観察）、50 例（5 年以上の観察）などが提示された。 

・それに対し複数の参加者より、新たにエントリーしなくても、すでに集積した症例を用いること

により、5 年以上経過した症例が相当数あり、これを使えばいいのではないかという意見がでた。 

・川野分科会長より、これまでの症例を用いるとともに、加えて新規に症例を収集してはどうかと

いう案が出た。理由として、腎ワーキングに広く呼びかける意味はあるのではないか。これまでの

施設以外にも是非登録したいという施設がある可能性も十分ある。また、診断の質についても腎ワ

ーキング参加施設であれば、担保できるのではないか。 

 

(4)統計解析の方法について 

・解析方法について特に意見はなかった。 

・上記記載のヒストリカルコホートデータを設定、収集することが望ましい。 

 

５）川野分科会長：議題 2（IgG4 関連腎臓病の病理標本で TLT を調べる際のネットワークづくり）

についてプレゼンテーション 

目的：IgG4 関連尿細管間質性腎炎(IgG4-TIN)では、造影 CT や MRI において、他の間質性腎炎では

ほとんど認めることのない病変部と非病変部の境界の明らかな病変分布や被膜を超え被膜外に進展

する病変が特徴である。このような特異な病変分布が腎臓での 3 次リンパ組織(TLT)の形成・進展

部位と酷似していることから、他の間質性腎炎に比して IgG4-TIN ではどのくらい高頻度で TLT が

認められるかを検討し、TLT の形成から見た IgG4-TIN の特異な病理像形成機序を検討する研究を

行う。 

 

６）ディスカッション 

・リンパ濾胞があれば、TLT といえるのかという質問あり 

⇒非リンパ組織に濾胞があった場合は、TLT と考えて良い。さらに、濾胞がなくても TLT が存在す

る可能性があるが、これらは染色しないとわからない。 

 

・TLT の豊富な臓器と少ない臓器がある。その理由の 1 つとして、TLT には抗原が関与していると

考えられる。抗原量の多い組織は TLT ができやすい。また、レジデント fibroblast（要確認）の

性質にもよる。※レジデント fibroblast から FDC ができやすいかどうか。 

 

・他の臓器の話題も出たが、腎臓学会のワーキングでの活動のため、腎臓にしぼって集積する必要

あり。 

・間質性腎炎症例だけでよいか？ 

⇒間質性腎炎症例でよい。腎盂病変は TLT が豊富であるが、手術例など症例が限られる（偏る）。 

⇒ただ、腎盂病変にも興味があるので、可能なら集めたいという意見あり。 

 胎生期に入ってくる細胞・・・（確認できず） 
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・対象疾患の候補：シェーグレン症候群、サルコイドーシスなど。 

 

・未染スライドの枚数については、TLTだけを確認するのであれば、2 枚でよい。 
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厚生労働科学研究費補助金 IgG4 関連疾患の診断基準並びに診療指針の確立を目指す研究班 IgG4

関連腎臓病分科会・日本腎臓学会 IgG4 関連腎臓病ワーキンググループ合同会議 

 

日時：2020 年 12 月 24 日（木） 19:00－19:50 

 

形式：Zoom 会議 

 

議事録： 

１）川野分科会長の挨拶 

 

２）川野分科会長：議題（重症度分類、疾患活動性指標、寛解基準の検討と策定）についてプレゼ

ンテーション 

目的：現在、重症度分類については臓器障害を根拠に判定しているが、腎臓においてはヒートマッ

プ赤に G3bA1 を加える修正を提案したい。疾患活動性については IgG4-RD responder index を使用

するのはどうか？寛解基準については、腎臓の画像所見の完全な消失、などはどうか。 

 

３）ディスカッション 

以下のような意見が出された。 

 

(1)重症度分類について 

・「eGFR 30-44mL/min/1.73m2で蛋白尿陰性」のカテゴリーも重症に含まれる改定案を再度提案し

たい。 

 

(2)疾患活動性指標について 

・現在は主に臓器機能障害の有無・程度によって「重症（=公費助成あり）」の認定が行われてい

るが、この疾患活動性指標が設定されることにより公費助成の認定の根拠として使用され得るの

か？ 

・公費助成対象患者の人数によっては使用される可能性もある。 

・全身性エリテマトーデス(SLE)では、疾患活動性指標の SLEDAI が公費助成認定の根拠に使用され

ている一方で、ANCA 関連血管炎では活動性は考慮されず臓器障害の有無・程度が公費助成認定の

根拠とされている。 

・IgG4-RD responder index を疾患活動性指標として利用するのでよいのではないか。一方で、オ

リジナルの IgG4-RD responder index の算定は煩雑であり、改変して使用しやすい形にする必要が

ある。また、幅広い臓器・領域にまたがって使用しやすいものを策定する必要がある。 

・高額な医療費がかかる場合に特定疾患認定のメリットがある。多発性嚢胞腎（ADPKD）ではサム

スカ使用の際にメリットがある。IgA 腎症ではエリスロポエチン製剤使用の際ぐらいしかメリット

がない。シェーグレン症候群で認定を受けた場合に、合併する関節リウマチ治療もカバーしてもら

えるといったメリットも考えられる。 

・IgG4 関連唾液腺・涙腺炎では、コスメティックな問題で治療を必要とすることがあり、再燃の

ためにステロイドが減量できない場合には、合併する糖尿病などに対する薬剤費もかかってしま

う。臓器障害のみでの公費助成認定では対応できないので、疾患活動性指標によりこのようなケー

スも助成されるようになるのが望ましい。 

・重症、軽症などの判定のために、IgG4-RD responder index のカットオフ値を設定する必要があ

る。 

・IgG4-RD responder index の評価には、活動性のスコアと臓器障害の有無の判定とが含まれてお

り、臓器障害の部分に現行の重症度分類に用いられている臓器障害を反映させるような工夫が必要

と思われる。 
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(3)寛解基準について 

・IgG4-RKD については、例えば、画像所見の完全な消失が基準になり得るか。 

・寛解基準の設定が必要な理由をまず明らかにする必要がある。 

 

上記のディスカッションを経て、「公費助成対象の患者数を増やす」「全領域にとって使いやすい

評価基準」ということを目標に、IgG4-RD responder index を修正して重症度分類、疾患活動性評

価に充てる方針となった。 
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会議名：「IgG4 関連腎臓病 WG・厚労省研究班腎疾患分科会合同会議」 
 

議題:IgG4 関連腎臓病の長期予後調査 

時間: 2021 年 6 月 30 日 （水曜日）19:00~20:30 

参加者：川野充弘、佐伯敬子、清水章、長澤将、長田道夫、水島伊知郎、乳原善文、 

山田和徳、坂本瑞樹（九州大学）（敬称略、順不同） 

 

（１）開会の挨拶 

川野委員長より開会の挨拶と本日の会議内容の説明がなされた。 

 

（２）IgG4 関連腎臓病の長期予後調査についての説明 

水島先生より、IgG4 関連腎臓病の長期予後調査についてスライドを用いて説明あり。 

腎病変の再発のデータについては、これまでも報告があるが、生命予後の報告はない。 

今回、より多数例での腎予後、生命予後を明らかにすることが本調査の目的である。 

 

（３）質疑応答 

１）全体を通しての質疑応答 

・診断について：診断の部分で、IgG4-RKD とそれ以外とあるが、対象がそもそも IgG4-RKD のため、

この意味はないのではないかという意見あり。今回は、mimicker が入るのはおかしいので、IgG4-

RKD 以外は削除する。 

 

・診断時期について：IgG4-RD の診断と IgG4-RKD の診断時期が異なるため、IgG4-RD の診断時期が

別途に必要と考えられるので、両者の診断時期を記載する。 

 

・腎病変の定義について：腎実質病変に限って入れる。腎盂単独は除く。 

 

・入力について：一時中断可能なかたちにする。 

 

・ステロイドの投与量について：累積ステロイド投与量がわかるように、ステロイドの投与量を月

単位で記載した方がよいのではないかという意見があったが、入力の負担が大きいため困難である。

議論の結果、Cr の入力時にその際のステロイド投与量も併せて入力する方針となった。 

 

・他臓器の再燃について：直接関係がない涙腺なども含め、再燃については他臓器も含める方針と

なった。 

 

２）各論についての質疑応答 

 

エントリー基準について：3 年以上という意見が多数あり、「3 年以上」に決定した。 

 

症例基本情報について 

・患者生年月の記載→OK 

・糖尿病や高血圧の定義：薬物療法をしている症例に限る 

・「担当医の診断」は除く 

・診断時腎機能：IgG4-RD 診断時と IgG4-RKD 診断時と両方必要かという質問あり 

 →ステロイド累積量の解析のみで必要だが。腎病変診断時の腎機能のみで OK 

・検尿所見：尿中白血球も含める（ただし、明かな感染症の際は除くと記載しておく） 

・自己抗体：抗核抗体を追加し、記載の自己抗体は全て含める。 

・腎生検：細かすぎるという意見もあったが、入力自体は難しくはないので、そのまま残す。 
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 花筵様線維化などの入力は、診断を疑っているようにも受け取られかねないという意見があった

が、腎機能をみる際にどのような組織であったか対比できるので、あった方がよいという意見があ

り、そのまま残す方針となった。入力はさほど手間ではない。 

・腎外病変：IgG4-RKD の診断時 

 

治療について 

Q109 IgG4-RKD と診断して以後の観察期間に変更 

Q113→削除 

Cr の値を入れる際に、ステロイド投与量を入れるようにする（全体を通じての質疑参照） 

Q115 の表現がわかりにくい：IgG4-RKD 診断後○○ヶ月でよい。 

   治療開始年月は必要 

 

アウトカムについて 

・腎病変の再燃有無に加え、腎外病変の再燃の有無も入れる 

→感染症と同等に繰り返し入力できるように 

・血管イベントの定義は？→心臓、脳、大型/末梢 

・悪性腫瘍が 2 回あった場合は、追加でできるようにする。 

・大腿骨頚部骨折はいらないかという意見があった。 

→他の研究でどのようなものを取り上げているかを参考にする方針となった。 

・Q188 は不要 

・自由記載：診断ではなく、経過に関する付記に変更 

 

3) Damage の評価 

・膵臓では Damage の検討が既にされており評価項目は設定しやすいが、他の臓器では項目設定が難

しい。→全身臓器の Damage については、今回評価を見送る。 

・GTI は前向きでないと無理 

→ステロイドの有害事象はすでに収集しているので不要 

 

4)参加施設について 

藤田医科大学にお願いして参加していただくのはどうか？→OK。林先生にお願いする。 

新潟大学：成田先生にお願いする 

他にも候補施設があれば、連絡して頂く。 

 

5)入力期間： 

学会等で忙しくない期間の 2 ヶ月程度で。 

9-10 月にデータ入力とする。（ワーキングの締め切りが 12 月） 

あらかじめ書類を配布するなどして、準備しておく。 

 

6)オーサーシップ 

ワーキンググループの全員、厚労省（澤先生、山田）、統計で野村先生 

他の施設にお願いするときは、各参加施設から一人とする。 

 

３）その他 

川野委員長より、7 月 11 日の厚労省でのレジストリについて説明あり。 

・血清を集める。 

・各分科会でレジストリを使ってやりたいことがあれば、連絡して頂く。 
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会議名：「第 2 回 IgG4 関連腎臓病 WG・厚労省研究班腎疾患分科会合同会議」 
 
議題:IgG4 関連腎臓病の長期予後調査 
時間: 2021 年 11 月 20 日 （土曜日）19:00~20:00 
参加者：川野充弘、長澤将、小林大介、升谷耕介、高橋裕樹、林宏樹、松井祥子、澤 直樹、清水章、柳

田素子、水島伊知郎、木下秀文、中田絋介、伊藤清亮(書記) 
（敬称略、順不同） 
 

（１）開会の挨拶 
川野委員長より開会の挨拶と、前回の会議内容の振り返りがなされた。 
 
（２）IgG4 関連腎臓病の長期予後調査についての説明 
水島先生より、IgG4 関連腎臓病の長期予後調査についてスライドを用いて説明あり。 
具体的な症例登録の流れにつき説明があった。 
 
（３）質疑応答 
・Cr 入力の最後に、最終観察 Cr を入力。Q130,131 を忘れないように。 
 
・もともと腎機能が 2 回連続 eGFR 60 以下のとき。いつをセンサーするのか。開始時なのか。 
 
・ステロイド有害事象について：レトロスペクティブの検索で、「あり」か「なし」なのか、わからない

とき。「不明」にするのか、「なし」にするのか。 
→ BMI など わからなければ「不明」 
 あれば医療機関を受診するような事項 なければ「なし」 
 
・入力について、一時保存可能なのか：同じパソコンであれば可能 
 
・入力について、修正可能なのか：入力後間違いに気づいた場合、事務局まで連絡 
 
・プライマリエンドポイントは何か：CKD 遷延 
・セカンダリーエンドポイントは何か：Cr の倍化、end stage renal disease 
 
・一定期間 eGFR 60 未満の「一定期間」という表現があいまいではないか 
→ ディスカッションの結果、CKD 定義に則して 3 か月以上連続して eGFR 60 未満とすることに決定。 
 
・3 年以内に亡くなった例をどうするか 
→ 登録したほうがいいだろう 
 つまり IgG4-RKD 全例 
 
・現時点での登録状況：22 例すみ。入力に要した時間は最初 40 分くらいかかっているが、その後 15 分

程度の短縮しているよう。 
→ 水島先生からはデータ収集にまず 30 分くらいかかっているという実例を出していただいた。 
 
 
（４）閉会の挨拶 
川野委員長より閉会の挨拶と今後の予定のアナウンスがなされた。 
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IgG4 関連腎臓病ミーティング議事録 
 
日時：2022 年 6 月 14 日（火曜日）18：00〜19:00 
参加者：川野充弘、柳田素子、佐伯敬子、清水章、長澤将、長田道夫、乳原善文、斉藤喬雄、山口裕、澤直樹、

林宏樹、正木康史、松井祥子、水島伊知郎、山田和徳（順不同、敬称略） 
 
議題: 
(1) IgG4 関連腎臓病の長期予後調査の集計結果報告 
(2) 後腹膜線維症の症例の臨床的特徴と予後調査（仮題） 
(3) 重症度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討と策定 
 
  
１） 川野分科会長より開会の挨拶と IgG4 関連腎臓病長期予後調査に 95 例のエントリーがあった点に対

するお礼の言葉があった。 
 

２） 議題１の IgG4 関連腎臓病の長期予後調査の集計結果報告について水島先生よりスライドを用いて提

示された。その結果を踏まえて、以下のディスカッションがなされた。 
 

・10 年以上経過した症例についての解析結果を提示されたが、10 年前には IgG4-RKD の認識が不十分であ

り、発症から診断までに時間がかかったという解釈はできないか？ 
→今回のアンケートでは、発症から診断までの時間については、はっきりしないこともあり、上記のような解

釈も十分あり得る。 
 
・95 例のうち、維持療法はどのくらいの症例でされているのか？ 
→5%前後の症例（実際には 3 例）では、ステロイドを中止されていた。最終観察時のステロイド投与量につ

いては、平均 5.689±4.7793 mg/日、中央値 5.0 mg/日（IQR 3.0-6.0）だった。 
 
・Persistent renal insufficiency の定義は何か？ 
→eGFR 60 まで一度も達成していない症例は、治療開始後速やかに persistent renal insufficiency に含まれ

る。eGFR 60 未満までの回復は persistent renal insufficiency の判定には加味されていない。 
 
・Best eGFR からの decline slope の解析をしてはどうか。例えば、ピークからの eGFR 30 低下や、decline 
slope によって 2 群間に分けての解析などの解析方法も検討してはどうか。 
→ご提案に沿って解析する。 
 
・腎単独病変の症例はどの程度いるか？また、腎単独病変では臨床像に違いはあるか？ 
→腎単独病変例は 3 例であった。単独病変例はごく少数例のため、他臓器病変のある症例との比較については

今のところ行っていない。 
 
・ESKD に至った 3 例については、どの程度の期間で起こったか？ 
→4 ヶ月、43 ヶ月、96 ヶ月であった。 
→早期に腎機能をレスキューできなかった症例もある。 
 
上記を踏まえて、解析方法について再検討し、再度ミーティングで皆さんと検討したい。 
 
３） 後腹膜線維症の症例の臨床的特徴と予後調査の進め方について、水島先生より提示された。 

要点は以下の通り 
① IgG4 関連疾患以外の後腹膜線維症もエントリーする。 
② 診断根拠をどうするか。どのようなカテゴリーの症例を入れるか。 
③ 評価項目についても検討する必要あり。 
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④ 既報の後腹膜線維症についてのレビュー 
 
これらを踏まえて、以下のディスカッションがなされた。 

 
・参加施設をどうするか？ 
→IgG4 関連疾患を専門にしている施設と後腹膜線維症をよく診ている泌尿器科施設 5-10 施設くらいに参加

して頂いたら良いのではないか・ 
 
・IgG4 関連の後腹膜線維症では、生検がなされず、possible にしかならない症例が多い。他臓器病変があり、

後腹膜線維症も認めるような症例は、水腎症まで至っていない症例が多い印象がある。他方で、IgG4 関連疾

患以外の後腹膜線維症は、直接泌尿器科にいくため、我々の目には入らない。このような状況でどう進めてい

くべきか。 
 
・IgG4 関連の後腹膜線維症には、水腎症を呈する症例、典型的な IgG4 関連疾患の病変を有しかつ水腎症も

呈する症例、他臓器病変はないが血清 IgG4 は高い症例など様々なパターンがある。これらについて解析して

いけばどうか。 
 
上記のディスカッションを踏まえ、泌尿器科の中でも IgG4 関連疾患の他臓器病変をしっかり評価ができる施

設を選んで 5 施設程度に参加して頂ければどうかという意見が出た。 
 
・デザインについては、あとからデータを加えるのが困難であることから、最初にエントリー基準を明確にし

た方が良いという意見が出された。 
 
・動脈グループの責任者には、話をあらかじめ通しておいた方がよいという意見が出された。 
 
４） 重症度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討と策定について 

川野分科会長より、「重症度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討と策定」ワーキンググループ委員

会での報告がなされた（添付資料参照）。 
その上で、腎臓グループとして、次回 6 月 22 日のワーキングにどのような意見を出すかについて、

以下のディスカッションがなされた。 
 
・腎臓では、Cr の上昇や補体の低下で再燃を疑い、画像で確認するというプロセスが必要ではないか。 
 
・Cr の低下がある程度の段階で止まることがある。このような場合、腎臓専門医では、まだ活動性病変があ

ると考えるのではなく、「ダメージ」ととらえる。しかし、他のグループではまだ病変が残っていると判断さ

れてしまうのではないか。 
→腎臓グループとして、方針を作る必要があるのではないか。 
 
・腎臓に活動性という言葉はなじまない。従って、腎臓グループとしては、腎臓以外の IgG4 関連疾患の専門

家に、このようにフォローアップしましょうという提案をした方が良いのではないかという意見が出された。 
 
・eGFR のスロープに着目し、年にどの程度 eGFR が低下すれば、腎専門医との連携が必要かを示す必要があ

るのではないか。年に eGFR 1 程度なら、加齢性変化で良いが、4-5 下がるようであれば、連携が必要。 
 
・腎機能の低下については、年単位で長期的な視点で見る必要がある点にいても、腎グループとして示した方

がよい。 
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会議名：「IgG4 関連腎臓病 WG・厚労省研究班腎疾患分科会合同会議 2022.11」 
 
日時: 2022 年 11 月 8 日 （火曜日）19：00～20:00 
開催方式：Web 
 
参加者：川野充弘、乳原善文、斉藤喬雄、澤 直樹、清水 章、佐伯敬子、林 宏樹、長澤将、柳田素子、水

島伊知郎、山田和徳 （順不同、敬称略） 
 
議題: 重症度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討と策定 
（IgG4 関連腎臓病について以下の項目について検討） 
 
(1) ステロイド治療開始の判断に必要な評価項目（緊急性を要する項目も挙げる） 
病変を 3 つに大きく分けて考える必要がある。 
１） 間質性病変 
２） 糸球体病変（膜性腎症） 
３） 腎盂壁の肥厚 

 
１）間質性病変に関して 
 IgG4-RKD と診断したらステロイドの禁忌がなければ基本的に治療するという意見がある一方で、症例に

よっては経過を診て良い場合もあるため、不要なステロイド投与は避ける必要があるという意見も出た。どの

ような症例で治療するかを判断する必要がある。 
ディスカッションの結果、腎機能が低下する尿細管間質性腎炎は治療するが、画像所見のみで、腎機能の悪

化が明らかでない症例は少し待てるため、経過をみて判断する。 
  
２）糸球体病変（膜性腎症） 
 TIN がない膜性腎症は通常の膜性腎症としての対応となる。今回議論するのは、TIN を伴った膜性腎症に

ついてである。 
 TIN を伴った膜性腎症では、腎機能の低下やネフローゼ（高度蛋白尿）を認める場合、治療する。 
 
３）腎盂壁の肥厚 
 腎盂壁の肥厚のみでは治療対象としない。腎盂癌など他疾患との鑑別が必要。 
 
 (2)  ステロイド治療中の再燃/治療強化の判断に必要な評価項目 
ステロイドの減量に伴い、数ポイントで Cr が上昇（腎機能が低下）する症例において、IgG4 値上昇、補体

低下を伴う場合、画像検査（場合によっては腎生検も）を含めて、慎重に吟味して再燃の有無を判断し治療強

化する。 
Cr の上昇を伴わず、偶然画像で新たに出現した造影不良域などを認めた場合はどうするかという意見が

でた。それに対して、再燃と治療強化は分けて考える必要がある。再燃が疑われた場合でも、腎機能障害の進

行を伴わなければ必ずしも治療強化とはならず経過をみて判断するという意見が出された。 
  
 (3)  ステロイド治療の必要がない評価項目（ダメージとして評価すべき項目も挙げる） 
萎縮した病変は治療の対象とならない。 
IgG4 値のみ高い症例は治療もしくは治療強化の対象とはしない。 

 IgG4 値のみ高い場合、Mimicker も含まれている可能性がある。 
→Mimicker を含めるとややこしくなるため、しっかりと IgG4-RD と診断された症例についてのみ、議論する
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必要がある。Mimicker については、診断により別の治療となるため、しっかりと鑑別する必要がある。 
また、治療強化は腎臓だけでは決められない。Cr が上昇しなくても、他の病変の悪化があれば、治療が必

要である。他の病変も加味して治療を行う必要あり。 
 

全体を通して  
IgG4-RD では、RA に対する DAS28 や SLE に対する SLEDAI のように、疾患活動性指標に落とし込むこ

とは難しい。 
今回は、腎臓についてのみ、腎臓側からの提言を行うこととする。 
IgG4-RD では、病態が多岐にわたる疾患のため、ステロイド治療は病態に応じて行う必要がある。 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」呼吸器疾患分科会 
 議事録 

 
１）令和 2 年 7 月 31 日（金）（Web 会議）18：00～19；30 

出席者 ：松井祥子,山本 洋,源 誠二郎,早稲田優子,蛇澤 晶,半田知宏,小松宙雅 
 
1．改訂包括診断基準と各臓器疾患診断基準の検証と改訂 

・IgG4陽性間質性肺炎の解析（山本・蛇澤） 

・IgG4-RDと多中心性キャッスルマン病の鑑別（山本） 

・IgG4-RDと膠原病関連肺疾患の鑑別（早稲田・源） 

・IgG4-RRD診断基準における特徴的な病理所見の検討（松井･蛇澤・山本・能登原） 

2．重症度分類,疾患活動性指標,寛解基準の検討と策定 

・胸部CTの定量化AI技術による線維化等の疾患活動性指標の解析（半田） 

・IgG4-RDの各種線維化マーカーの検討（半田） 

上記について意見交換を行った。 

 

２）令和 2 年 12 月 27 日（日）（Web 会議）10：00～12；00 

出席者 ：松井祥子,山本 洋,源 誠二郎,早稲田優子,蛇澤 晶,半田知宏,小松宙雅 
 
1．IgG4関連呼吸器疾患診断基準の検証と改訂 

  1）呼吸器疾患診断基準の検証 

・血清IgG4高値で肺組織にIgG4陽性細胞浸潤のある間質性肺疾患（ILD）に関する検討（山本・

小松・蛇澤）→IgG4陽性間質性肺炎の解析とIgG4-RDの鑑別点の考察 

・IgG4-RDと間質性肺疾患の鑑別（早稲田）→間質性肺疾患はIgG4RD診断基準（包括・呼吸器）

をどれだけ満たすのか,福井大学13例の解析 

・IgG4-RRDの類似疾患の検討（源）→IgG4 135mg/dl以上かつ胸部異常影を呈する47症例を登録し

て検討。 

  2）呼吸器疾患診断基準の改訂の課題点 

   ・IgG4-RRD診断基準改訂の課題点の整理（松井） 

2．重症度分類,疾患活動性指標,寛解基準の検討と策定 

  1）疾患活動性指標の検討 

   ・胸部CTの定量化AI技術による線維化等の疾患活動性指標の解析（半田） 

   ・IgG4-RDの各種線維化マーカーの検討（半田） 

上記について意見交換を行った。 

 

３）令和３年７月５日（月）（Web会議）19：00～20；00 

出席者 ：松井祥子,山本 洋,源 誠二郎,早稲田優子,蛇澤 晶,半田知宏,小松宙雅 
 
1．IgG4関連呼吸器疾患診断基準の検証と改訂 

  1）呼吸器疾患診断基準の検証（全員）→東京びまん性肺疾患研究会症例のACR/EULAR分類基準との

比較検討 

  2）呼吸器疾患診断基準の改訂（全員） 

   ・ 今の呼吸器疾患診断基準の再検討・評価・改訂についての案の検討 

   ・2020包括診断基準に準拠した改訂案の検討→病理所見の具体例（蛇澤） 

 2．重症度分類,疾患活動性指標,寛解基準の検討と策定 

  1）疾患活動性指標の検討 

   ・胸部CTの定量化AI技術による線維化等の疾患活動性指標の解析報告（半田） 

  2）重症度分類についての議論と課題の整理（半田・全員） 



122 
 

上記について,意見交換を行い,メールにても継続検討とした。 

 

４）令和3年11月25日（木）（Web会議）18：00～19；00 

出席者 ：松井祥子,山本 洋,早稲田優子,蛇澤 晶,半田知宏,小松宙雅 
（源 誠二郎・能登原健司はメール会議での参加） 
1．IgG4関連呼吸器疾患診断基準の検証と改訂（全員） 

 ・改訂に向けての課題のまとめ（松井） 
  診断基準に関するこれまでのQ＆Aと治療反応性 
 ・病理所見の判断基準の検討（蛇澤・能登原） 
 ・ACR/EULAR分類基準との整合性の検討 
２．改訂IgG4関連呼吸器疾患診断基準の素案作成（全員） 

上記について意見交換し,改訂診断基準案についてはメールにて意見交換を続ける予定とした。 

 

５）令和４年６月27日（月）および6月30日（木）（（Web会議）19：00～19；45 

出席者 ：松井祥子,山本 洋,早稲田優子,蛇澤 晶,半田知宏,小松宙雅,岡澤成祐 
（源 誠二郎はメール会議での参加） 
 
１．IgG4 関連呼吸器疾患の診断基準の改訂について（全員） 

・鑑別すべき疾患,画像所見の表現,病理所見の問題点の整理と素案の検討→最終案作成 
  ・特に新な鑑別疾患としての IgG4 陽性細胞のある間質性肺炎の位置づけの検討の意見交換 
  ・画像と病理所見の専門家への照会後 最終案の作成 
2．重症度分類,疾患活動性指標の検討（全員） 

  ・ワーキンググループ（松井・半田）での検討報告と分科会内での意見交換 

上記について意見交換して,改訂基準案の最終案を作成し,画像・病理の班外専門医も入れての最終案を

作成,投稿予定（半田）とした。 

 

６）令和４年12月20日（火）（（Web会議）19：30～20；30 

出席者 ：松井祥子,山本 洋,早稲田優子,蛇澤 晶,半田知宏,小松宙雅,岡澤成祐 
（源 誠二郎はメール会議での参加） 
１． 改訂IgG4関連呼吸器疾患の診断基準の投稿内容（半田）と呼吸器学会での発表予定（松井）につい

ての報告 

２． レジストリを用いた研究テーマの検討（全員） 

３． 重度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討と策定に向けた呼吸器関連項目の検討の意見交換（全

員）→ワーキンググループにて報告 

上記について意見交換を行った。 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」循環器疾患分科会 

議事録 
 
令和 3 年度第一回 IgG4 循環器分科会 zoom meeting 会議録 （最終）   
                               2021.10.3 15:00 
参加メンバー 伊沢，笠島里，笠島史，高橋，新谷，川野，松本，真鍋，水島 
       （五十音順 敬称略） 
 
1）はじめに（笠島里） 
斑会議からの指示として，今年度の分科会としての活動は，7 月時点では validation と重症度分類であ

ったが，8 月に重症度分類は斑会議の方針待ちとなり，validation を先ず進める事になった．また，前分

科会長石坂先生は IgG4 関連循環器病変の認知度が低い事による弊害を憂慮しており，IgG4 関連循環器

病変の周知，啓蒙を目指す（その為にも活動性の高い分科会メンバーを増やす）． 
 
2）validation の考え方（水島） 
(1) heterologous なリウマチ・膠原病疾患では，診断基準と分類基準は異なり，確実な診断基準が作製で

きない以上，特異度の高い分類基準を作る事が重要となる．その際，診断しているリウマチ医の最終診

断が golden standard となる．最近 validation の終了した IgG4 関連腎疾患でもこの点に相違なかった

（Saeki et al. Clin Exp Nephrol 2021）. 
(2) validation では前回作製した診断基準について， 
•前回の項目の吟味 
•項目の組み合わせの吟味  
を行い，より感度，特異度の高い診断基準を検討する．病理診断のみの subgroup 検討も可能である． 
（3）validation 項目の設定の際に，mimicker の特徴や今後の重症度分類に対して，今回新たな項目を

追加しておくという option もある． 
 例；病理：壁肥厚の程度，好酸球，リンパ濾胞，壊死，肉芽腫など 
   血液データ；CRP, MMPs, sIL2R, CCL18 (ACR/EULAR 分類の項目) 
（4）mimicker の条件は，IgG4 血管病変／後腹膜線維症を疑い，IgG4 測定，組織診断を行ったにも関

わらず，最終的に非 IgG4—RD となるような症例（動脈硬化症等，何でもいれればよい訳ではない，よい

mimicker の選定が診断基準の精度を高める） 
 
（笠島里）前回の診断基準では全例で 99 例であり，validation はこれ以上の数が推奨される．また

validation 対象症例は確定診断例半数，mimicker 半数程度が望ましい． 
 
＜討論＞ 
＊（伊沢，松本）心臓，冠動脈病変，心膜病変などが現在の診断基準に反映されていない． 
→（川野）Validation では前回の項目に無かった項目は評価できない．心臓，冠動脈病変，心膜病変を含

んだ症例を入れた上で，前回の診断基準では十分ではないので，この項目が必要というような考察，記

載を行うのが望ましい. 
冠動脈病変は，血管周囲病変として診断基準に入れる事ができる． 
＊（真鍋）画像診断は CT が中心になっているが，FDG-PET は血管炎の診断に有用．診断基準には記載

できないか. 
→（川野）保険適応外である FDG-PET の追加は難しいが，岡崎先生，千葉先生等に相談したい． 
＊（笠島里）期間についてはどのように決めるのか 
→入力期間については，検討項目を決めて，実際には 1-2 ヶ月で終了し，集計する．症例選択について

は，前回使用した症例のある施設はその後の症例，今迄症例の無い施設はもう少し長くてよい． 
＊（笠島史）IgG4 関連循環器病変としては，炎症性大動脈瘤が最も多い．これは単独病変が多く，血清

IgG4 値が低いことも多いため，切除材料で診断される場合が多い（画像と血清だけでは確定診断に至ら

ない）．これを解決する為に，病理像のある切除された炎症性大動脈瘤の画像，血清像の特徴をもっと明

らかにする必要がある． 
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→（笠島里）今回の validation にはすぐに反映できないかもしれないが，コメントなどで参照にしたい．

IgG4 関連炎症性大動脈瘤は，血管破裂，解離など致死的合併症を起こしうるので，これを防ぐような内

容は診断基準に必要だと思う． 
 
3）validation の症例の集積 
＊（笠島里）国立循環器病センターの DPC データがあり，それを利用するという案（網谷先生より）は

どうか．ただし，利用する際には倫理審査が問題になるかもしれない． 
→（水島，伊沢）倫理審査の考え方が緩和され，データを使用するだけなら中央で倫理審査が通っていれ

ば，協力のような形で簡易にデータが使えるようになった． 
 
（笠島里）各施設の症例が足りないと判断された時に，国立循環器病センターの DPC データの使用も考

えることにする． 
 
4）追加メンバー 
申請のあった追加メンバーを加える事に異論はなかった． 
 
5）問題例の提示 
＊（松本）粘液腫との鑑別が問題となった 1 例の症例報告 
＊（高橋）冠動脈病変は motion artifact があり，見落としの原因になっているのではないか 
＊（高橋）大動脈の肥厚は画像診断では，どこを cut off とすべきか 
→（真鍋）3ｍｍ，5ｍｍなど (笠島里) 病理では少なくとも 2ｍｍ 
＊（水島）外膜の肥厚は石灰化の外側でよいか 
→（真鍋）動脈硬化は内膜から起こるので，それでよい 
 
6）終わりに（笠島里） 
今後 1 ヶ月に 1 回くらいの頻度で zoom meeting を行って行きたい．日程は平日も含めて調整する．次

回は 11 月前半を予定． 
 
7）まとめと次回までの検討事項（アンケートでの意見収集の予定）（笠島里） 
＊具体的な validation 症例の選択を進める 
（追加）validation 症例は，前回の診断基準作製の時の症例でなければ，既に論文になっていてもよい． 
＊ validation 症例の検討項目 

前回の項目は必須 他に希望する option 項目の抽出 
＊ どのような症例を mimicker とするか  

血管の部位，後腹膜など，部位別でもよい．血管炎，悪性リンパ腫などが先ず考えられる． 
 
＜会議録への追記＞ 

＊重症度 WG には水島先生，笠島史先生を推挙した（笠島里） 

＊追加メンバーへの交渉担当の御願い（笠島里）（交渉の進捗は次回 meeting で報告） 

  信州大学小澤先生；高橋先生 

  三井記念病院の田辺先生；網谷先生 

  心臓血管外科 4 施設；笠島史先生 

＊ 追加メンバー候補（笠島里） 

  国立病院機構福岡医療センター居石克夫先生（血管病理）；笠島里 

＊ 動脈壁の肥厚のカットオフは 3mm（真鍋） 

 MRI での動脈硬化研究では大動脈壁自体の厚に加えて＋プラーク部分の突出（＞1mm）としており，

背景の動脈硬化を考慮するとカットオフは 2mm か 3mm が妥当（CT では分離困難なので） 

 

＜その後の mail discussion＞ 

＊ Validation on validation 問題, 確定診断とはなにか（笠島史） 

＊ 血管単独病変の是非（笠島史） 
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→この 2 点は森山先生にご相談したところ，他分科会長のご意見も伺い，斑会議として共有する方向

（笠島里） 

＊ 冠動脈病変の治療法の相談（水島）→過去症例からの提案（真鍋，石坂，松本） 

→皆様の意見も踏まえて冠動脈病変の重症度，治療方針を WG としてまとめる事を提案（笠島里） 

（文責 笠島里 2021.10.9） 
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令和 3 年度第二回 IgG4 循環器分科会 zoom meeting 会議録（最終）  2021.11.5 18:00 

出席；伊澤，伊藤，小櫃，笠島里，笠島史，高橋，堂本，藤永，松本（ゲスト；芳澤） 

欠席；石坂，小澤，網谷，川野．高山，真鍋，水島，森景 

（五十音別，敬称略） 

 

1）新規メンバー紹介（五十音別） 伊藤先生，小櫃先生からご挨拶 

  伊藤先生 （東京慈恵医科大附属柏病院 血管外科） 

  小澤先生 （長野県立病院 内科） 

  小櫃先生 （国際医療福祉大学三田病院 血管外科） 

  高山先生 （東京大学 血管外科） 

  森景先生  （山口大学 血管外科）   

 

2）validation 項目検討 

 ＊（笠島史）後腹膜の討議は循環器分科会でよいのか 

  炎症像（発熱，腹痛，IL-6, CRP など）より血管を伴う IgG4-RD は後腹膜病変とは異なる．     

  （IgG4-related vascular disease；IgG4-VD）の提唱 

  （資料提示；Kasashima S, et al. Heart Vessels. 2018;33(12):1471-1481.） 

  後腹膜病変は腎臓分科会でもよいのではないか． 

 （笠島里）腎臓分科会（川野，水島）より，腎盂病変は水腎症等，重症度評価からも腎臓分科会 

  担当でもよい．真の後腹膜病変は実際は含まれるところがないので，診断は包括的診断基準で 

  もよいのではないか，とコメントを頂いている． 

 （伊藤）後腹膜病変と血管周囲病変の移行像はあるのか？ 

 （笠島里）移行像はそれほど多くないと思う．IgG4-RD は多発病変なので，両部位の発生はあり 

  うる．どの科が治療を行うか（血管外科か，腎臓内科か，泌尿器科か）が実際問題では問題． 

 （小櫃）尿管や血管に接していなくても水腎症を起こす例もある． 

（伊澤）病変が連続する例は、両方の分科会で共有する等の情報交換（連携）があると良い。 

 ＜方針＞すぐに移動は難しいが，幸い，川野先生，水島先生は腎臓分科会と循環器分科会の両方に 

所属されているので，今後調整を進める． 

 

＊ （笠島史）動脈瘤は壁菲薄化しているので画像で壁肥厚 2−3mm でも IgG4-RD の所見として意義が

あるが，他臓器病変に合併した正常径動脈の軽度の壁肥厚（PA）は意味が無いのでないか？ 

 （伊藤）当院例で 6例の IgG4-AAA を検索したが，手術を行った症例が 3 例で，うち 2 例が再手術例 

(EVAR 後 1 例、OSR 後 1 例)であった．その内，1 例が初回は腸骨動脈瘤に対して手術を施行し， 

10 年後に腹部大動脈が動脈瘤化していた．10 年前の時点では腹部大動脈瘤はなかったが， 

長期経過で増悪する場合がある． 

 （藤永）薄い壁肥厚の PA を拾い上げる事は診断基準としては意味がある．治療対象でないと 

 意義がないというのは重症度や治療法の考え方で，先ずは validation には含めるべき． 

（伊藤）薄い壁肥厚の PA の長期経過（5 年以上）はまだ不明なので，別のコホートとして検証が必要． 

（松本）薄い壁肥厚の PA は診断基準 4）他臓器での診断での確定診断である事が多い．  

  Criteria on criteria の問題． 

＜方針＞薄い壁肥厚の PA は validation では評価する．その意義については，長期経過例をまとめ，重

症度分類で評価する． 

 

＊ （笠島里）心膜病変の追加 

胸膜病変は，呼吸器診断基準でも明記されている．（呼吸器診断基準参照） 

心膜病変は症例報告のみで今迄 30 例程であるが，全身レヴューでは心膜が既に記載されている． 

IgG4 関連心膜病変は，閉塞性心膜炎など致死的合併症を起こすので，重要． 

（松本）現在，心膜病変を論文作製中． 

 

＊ （松本）冠動脈病変の追加 

（藤永）心臓は同期画像でない場合，art fact が強く，冠動脈病変を見落としている可能性 
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 がある．見直してみる． 

＜方針＞心膜，冠病変を validation で見直し，次回の診断基準には追加する方向で進める． 

 

＊（笠島里）病理組織評価項目に，リンパ濾胞の追加の提案 

リンパ濾胞は花筵状変化に比較しても評価しやすい項目．現在，リンパ濾胞内の T 細胞 subset の異

常が IgG4-RD の病因病態に関わる事も報告されている． 

＜方針＞リンパ濾胞の有無などを validation で評価し．次回の診断基準には追加する方向で進める． 

 

＊ （笠島里）病理確定診断の導入（参考；呼吸器疾患診断基準） 

  画像，血清値が基準を満たさなくても，組織での確定診断を可能になる考え方．AAA など 

  壁非薄が前面に出る場合にも切除材料から診断できる．前回，水島先生も病理での確定診断 

  を分けて validation し評価するという案も出されていたので，それで検討したい．  

＜方針＞特に意見はなく，病理項目のみの確定診断例を validation で評価し．次回の診断基準には追加

する方向で進める． 

 

＊ （提案；水島）ACR/EULAR IgG4-RD classification criteria を検討できる項目の追加 

（当日はご都合により不参加であったが，後日メールで説明の説明があった） 

＜方針＞特に意見はなく，ACR/EULAR IgG4-RD classification criteria を検討できる項目を

validation で評価し．次回の診断基準には追加する方向で進める． 

 

3）validation の対象症例の各施設の数 

（笠島里）金沢大学は病理での確認例は 30 例程．臨床像について，水島先生と検討中． 

（高橋）信州大は IgG4—AAA 疑い例はあったが，病理では否定された． 

  →（笠島里）mimic でもよいので登録を御願いしたい． 

（笠島史）金沢医療センターは EVAR 例が年間数例ほど 

（伊藤）慈恵医科大柏病院は，IgG4 陽性の病理がある例は 2 例．本院でも検索可能 

（伊澤）golden standard の議論の際に，冠動脈病変など生検組織のない例の扱いが課題と思われる． 

心臓サルコイドーシスのように，病理診断による他臓器の確診を含んで良いのではないか． 

（笠島里）validation の際に，多臓器での診断例もまとめて評価し，検討する．他臓器で診断する  

 際は，別の臨床項目（発熱，腹痛等の IAAA の特徴項目）の加味も鑑みたらどうか 

＜方針＞validation 症例登録 100 例をめざす． 

 

4）組織診断のない例における IgG4 値カットオフ値は低いのではないか 

（笠島里）EVAR 治療後の IgG4-AAA は半数が PAF 増悪／瘤径拡大などの増悪例がある． 

   （資料提示；Kasashima S, et al. J Endovasc Ther. 2017;24(6):833-845 より）  

 そのため，術前の IgG4-AAA の診断は重要．IgG4 値 80-135 mg/dL の例は，OSR での病理像， 

 EVAR での予後検討などでは，IgG4 値 135 mg/dL 以上の例と同様であり，IgG4 値 80 mg/dL 

 程度でも IgG4-AAA の可能性は否定はせず，慎重な経過観察が必要ではないか 

（伊藤）その検討を行う場合には再手術や瘻形成など endpoint を検討する必要がある．再手術例や術前

のステロイドの影響などもあるため，後ろ向き研究の場合に症例数は稼げるがデータが不均一になる可

能性があるため研究デザインを練る必要がある．NCD データを利用すれば数を集めることは可能． 

（小櫃）単独病変では 135 mg/dL 以下の例が 確かにある． 

（藤永）IgG4 値 135 mg/dL より下げる事は特異度を下げる．石坂先生の報告で正常血管でも 

 135 mg/dL 以上も数例あるとしていた．IgG4 値 135 mg/dL より下げるとしても特異度を確保 

 する項目が必要． 

（伊藤）血清 IgG4/IgG 比は参考にならないか． 

（藤永）自己免疫性膵炎の検討の際に，血清 IgG4/IgG の検討もあったが，参考にならないという 

 結果だった． 

（笠島史）EVAR 後の瘤の縮小について瘤壁の造影効果が関係あるという論文を伊藤先生は書かれ 

 ていたが，それは参考にならないか． 

（伊藤）造影のある部分は毛細血管の増生であったので，IgG4-AAA の活動性のある組織像とは 
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 異なる 

（笠島里）再発例の IgG4-AAA の内膜も毛細血管の増生があり，器質化が進んでいたが，通常 AAA 

 の EVAR 後の再発例では，器質化はなく，特徴的と考えられた．内膜からのサイトカイン産生が 

 IgG4-AAA の活動性を高め再発に繋がると考えている． 

＜方針＞（笠島里）明記はできないが，単独病変の場合は血清 IgG4 値が低い場合もあり，留意するとい

ったようなコメントなどを加えたい 

追加として 6）へ 

 

5）冠動脈病変の WG 設置 

（笠島里）メンバーは石坂，松本，真鍋先生，WG 長を松本先生に依頼していた． 

（松本）今回，伊澤先生も追加メンバーで御願いしたい．  

＜方針＞分科会メンバーで，症例を蓄積し，診断や治療をまとめていく． 

 

6）EVER 例の予後調査の提案 

（笠島里）IgG4-AAA では EVAR 後に増悪例があると報告し，同様の予後不良例があるという報告や，或い

は，更に通常の AAA が EVAR 後に IgG4-AAA となった等報告もあり，EVAR が IgG4-AAA の増悪因子或いは

trigger という意見もある．OSR での予後不良例はないように思う． 

（小櫃）OSR での局所再発例の 1 例経験がある．画像での再発診断だが． 

（藤永）IgG4-AAA の EVAR 後をまとめた例はないのか 

＜方針＞（笠島里）多施設での多数の検討例はないので，今後のテーマとしたい． 

 

7）問題例提示 

＊ゲスト参加浜松医科大学 放射線科 芳澤暢子先生から冠動脈周囲炎の症例提示 

血清 IgG4 値 2600.両側涙腺腫脹．顎下リンパ節腫脹．リンパ節の切除検体で IgG4-RD の確定診断．ステ

とイド投与後に，両側冠動脈周囲の軟部陰影が発見．左右冠動脈は蛇行と拡張，狭窄あり．ステロイド継

続と冠動脈病変に対し，アスピリン投与開始したばかり．12 月に FDG-PET-CT(心臓サルコイド条件)，MRI

の撮影予定． 

（藤永）心機能の低下はどうか．動脈硬化性による変化と IgG4-RD による変化は違うのか． 

（松本）狭窄病変は信じていない．血栓か動脈硬化の内膜肥厚と考えている． 

（笠島里）IgG4 血管病変は外膜中心なので，内膜にまで変化が起こるとは考えにくい．しかし， 

 大動脈と異なり，冠動脈のような中小動脈では内径に対し外膜肥厚の影響が出る可能性がある． 

 冠動脈以外の中小動脈では狭窄病変の経験がないが，そういった例を収集する必要がある． 

＜方針＞5）へ 

 

8）本日のまとめ 

（笠島里）12／5 の斑会議には是非参加を．次回 meeting は 1 月後半の予定． 

 

＜その後の mail discussion＞ 

（水島）ACR/EULAR IgG4-RD classification criteria の説明の追加 

（石坂；意見のスライドを送付)IgG 関連動脈周囲炎に他の血管炎を区別できる冬季的な画像所見はなく，

一方で画像所見として，鑑別すべき疾患に悪性腫瘍の転移や感染性大動脈瘤がある，また血清 IgG4 値 135

以上や組織への IgG4 陽性細胞浸潤は循環器入院患者の 5-10％で認められ，稀ではない．IgG4-RD で 3-4

割に合併するとされる動脈周囲炎は（本来の意味の）炎症性大動脈瘤とはおよそ異なるものである．今

後の本質的な問題点として，IgG4-RD の 3-4 割に合併するとされる PA に臨床的意義はあるのか，本格的

な大血管病変に進展するのか，ステロイド使用後に動脈瘤化，破裂するのかがあげられる．つまり，IgG4-

RD は血管病変と合併する（が多くはごく軽度の血管周囲の肥厚），破裂はある（が，頻度は低く単独病変

が多い）ということではないか．真に臨床的に問題となる大動脈（冠動脈）病変を収集し，どのような診

断の道筋が必要かを検討することが重要なのではないか．根拠のない，或いはよく見積もって他の臓器

では「やや良さそうな」基準を設定し，大動脈病変についてもそれに合致するものを探す，というやりか

たは，ヒト難病を対象とした研究班という立ち位置を考えると不十分なスタンスなのではないか 

（笠島里）病理像については，私自身もIgG4陽性細胞浸潤，IgG4／IgG比は参考になるが，基準値も恣
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意的であり，IgG4―RDの診断には不十分だと考えている．allergicな細胞（好酸細胞．肥満細胞）

（Kasashima S. J Vasc Surg 2017.66(6) 1918-1919），制御性T細胞，リンパ濾胞の形成（Kasashima 

S, Vasc Surgery Vasc Sci. 2020 (1)151-165），濾胞内T細胞バランス異常など，免疫異常を確認する

所見を加味しないと，組織でもmimickerを除外し，十分に評価できない.ただ，実際には，これらの項

目を診断基準に全て入れるのは難しいので，今回，リンパ濾胞を提唱した． 

今までの PA の経過例（Mizushima I, Arthritis Res Ther. 2014 23;16(4):R156.）に関して，水島先生

に確認した． 

（水島）以前の 40 例ほどの解析では，軟部陰影の肥厚の程度によるステロイドの効き方の差異ははっき

りせず，同様に改善していた，瘤への移行は 2 例でみられ，ステロイド治療開始前に（瘤の定義は満た

さない程度の）血管内腔拡張が既にある症例でみられていた，瘤への移行のあった症例は EVAR が施行さ

れた． 

（川野）リウマチ及び腎臓内科で見ている症例の問題点は、「水腎症による腎機能の低下の早期発見と治

療介入」と「動脈の瘤化による rupture risk に対する血管外科への早期コンサルトによる治療」水腎症

による腎機能の低下と腎萎縮も重要なテーマであり，検討項目に加えてほしい． 

＜方針＞画像の他臓器に合併したPA症例の長期観察例のとりまとめのWG（PAの程度，PA時の動脈径，PA

時の腎機能，ステイロイド投与の程度などによるPAの長期予後の検討）を提案したい， 

 

＜今までの2回のmeetingからの循環器分科会の今後の方針のまとめ＞（）は担当，下線はWG長，責任者 

＊IgG4関連循環器病変のvalidation項目，症例（全メンバー．必須事項） 

＊後腹膜病変，少なくとも腎盂病間病変は腎臓分科会へ譲渡（班会議に提案，笠島里） 

＊validationの際に病理像症例のサブ検討（水島，笠島里） 

＊冠動脈症例のWG（石坂，伊澤，松本，真鍋） 

＊心膜病変の検討（笠島里，松本） 

＊IgG4-AAAのEVARの予後検討（血管外科メンバーを中心にWGを検討） 

＊PAの予後検討（放射線科，腎臓内科メンバーを中心にWGを検討） 

 

（文責 笠島里美 2021.11.11） 
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令和 3 年度第三回 IgG4 循環器分科会 zoom meeting 会議録（最終） 
                         2022．2．18 18：00 
 
出席；網谷，石坂，伊澤，伊藤，小澤，笠島里，笠島史，勝間田，嶋田，高山，高橋，堂本， 
   藤永，松本，水島，森景（ゲスト；芳澤） 
欠席；小櫃，真鍋    （五十音別，敬称略） 
 

1）新規メンバーのご紹介，ご挨拶（五十音別，敬称略） 

 小澤真希子 (長野県立木曽病院 内科)  

 勝間田敬弘（大阪医科薬科大学 医学部 外科学講座 胸部外科学教室， 

       大阪医科薬科大学病院 心臓血管外科） 

 嶋田正吾（東京大学 心臓外科）  

 高山利夫（東京大学 血管外科）  

 森景則保（山口大学 器官病態外科学） 

 

2）診断基準の検証と改訂 

（1）Validation 項目 

 ＊Validation 項目（案）（メールに添付し検討を依頼済み）の説明（笠島里） 

 ＊ACR/EULAR IgG4-RD classification criteria の解説（水島） 

（2）アンケートツールの利用の提案（水島） 

  腎分科会の作製したアンケートツールの契約は 2022 年 9 月 13 日まで，継続可能 

  アンケートページの作成には数週間必要 

  ページ公開の後，入力期間は 2 ヶ月間ほど設定 

（3）倫理申請（笠島里）（斑会議に確認済み） 

  前回の診断基準作成時の利用など京大の倫理申請を使用し申請済みの施設 

    →そのまま継続可能 

  新規施設→京大の倫理申請を使用し，今後，各施設での申請が必要 

    必要な施設には京大の倫理申請を配布 

 

（高山）entry criteria と inclusion criteria の違いは？ 

（水島）entry criteria には 10 程度の main 臓器を含み，major 臓器の窓口，minor 臓器を外す目的

（診断を否定する訳ではない），inclusion criteria は各臓器の専門家が細かく評価する． 

（笠島里）entry criteria には大血管しか含まれず，中小血管，心膜は外れる 

（伊澤）診断を迷うような症例では診断した先生の判断で Validation 対象にしてよいのか． 

（川野）mimicker も必要．適切な mimicker の設定，症例数は診断基準の精度，特異度を挙上げる．腎

臓では ANCA 関連血管炎などを mimicker とした． 

少なくとも診断した先生が IgG4-RD を疑うという根拠のある例を Validation 対象とすべき．軽度の動

脈硬化症性瘤などの疑いの低いものは入れないなど． 

（石坂）他臓器 IgG-RD に合併して見つかった下行大動脈の軽度肥厚などは臨床的意義に乏しい．循環器疾

患として見つけたものを窓口にしたほうがいいのではないか？炎症性瘤，壁肥厚のある動脈硬化症性瘤など広

く対象をとった方が良い． 

（川野）他臓器で IgG4-RD と診断された動脈病変のステロイド効果等も意味がある． 

（石坂）他臓器で IgG4-RD と診断された動脈病変は subgroup として評価し直す等，対象症例が多い

程，解析に多様性が期待できる． 

（川野）アンケートツールを利用した場合，後から項目を足すのは煩雑で，多数の項目を設定し，回答

無しとした方が後々使いやすい．多数項目，多数症例も解析でき，subgroup での評価も可能 

（笠島里）伊藤先生から感染瘤との鑑別が時に難しいという意見もあった．感染瘤は mimicker として

重要．炎症性瘤の半数は non-IgG4 と想定されるので，炎症性瘤を全ていれれば半数が mimicker とな

る． 
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＜方針（笠島里）＞ 

対象症例を選択する際の循環器病変における mimicker の設定（案）を笠島，水島で作製し，メンバー

での検討する． 

アンケートツールを使用すると，subgroup の解析が簡便化される．多数項目，多数症例を収集する方向

がよいのではないか． 

 

3）WG 活動について 

（1）病理像のある例を subgroup として検証 （WG 代表；水島，笠島里） 

  validation 症例蓄積し，その中で subgroup 検討を行う 

（2）冠動脈病変の検討（WG 代表；松本） 

  心臓 WG メンバーとして，勝間田先生，嶋田先生にご参加いただいた 

  病理像のある冠動脈病変は多施設で 9 例あり，論文化を進める 

（3）心膜，大動脈弁などへの対応  (WG 代表；笠島里，松本) 

 （松本）心膜症例報告が論文として publish された 

 （笠島里）心膜症例をシリーズで収集し，解析中．IgG4 呼吸器診断基準では，呼吸器病変として胸膜

を対象にしている．同様に循環器分科会でも，循環器病変を扱う以上，心膜を含めたい． 

 （川野）現在の診断基準に含まれていない臓器は validation 対象にならない．稀な臓器は診断基準

で診断するよりもコメント程度の方が診断精度が上がる． 

 （石坂）冠動脈，心膜などは積極的に入れるべき． 

 （笠島里）冠動脈，心膜単独病変なども validation 対象症例として収集し，必要に応じて検討す

る．稀な部位の発生であるが，虚血性心疾患，再発性心嚢水に苦しむ患者や拘束性心膜炎による死亡な

ど，循環器では無視できない病態である．論文化を進め，周知していく． 

（4）炎症性大動脈瘤の外科的治療例のデータ蓄積  （WG 代表；笠島史） 

血管外科メンバーの各施設の症例とりまとめを進めたところ，単一施設での症例数は限られているの

で，多施設共同研究で進めている．NCD の活用等も提案されており，使用方法を検討中． 

（5）他臓器から指摘された軽度の動脈周囲炎の意義 （WG 代表；藤永） 

 高橋先生より信州大の過去症例のまとめの報告と実例の提示  

（高橋）腹部大動脈症例に絞った．どの程度から動脈周囲炎なのか 3ｍｍ？なのかが難しい． 

（笠島史）ステロイド使用で血管径拡大はステロイドの影響なのか，ステロイド使用の有無で比較した

ら違いはあるのか 

（高橋）多くは AIP があり，AIP に対してのステロイド使用．最初から動脈瘤の症例はない． 

寛解，再燃を繰り返す例の方が，血管径拡大が進むような印象がある． 

（笠島里）治療後の IgG4 値や他臓器には何が有るのか，などのデータとも比較してみてほしい 

（水島）ステロイド未使用で冠動脈病変が悪化した例の経験有り 

（勝間田）IAAA には hot な時期と cool な時期があり，時相の差がある． 

IAAA では perivasucular な肥厚が大事．造影後期相での評価が必要．内腔側の 3ｍｍ肥厚は atheroma

とする．画像解析には期待できる． 

 

4）問題例の提示，相談（実際には冒頭で提示） 

前回ゲスト；芳澤先生からのその後の経過の報告 
MRI で心筋に delayed enhancement があったため，今後，この部分心筋生検の予定 
 

5）まとめ（笠島里） 

＊次回までに，メンバーの皆様に Validation 項目（案），アンケートツール使用の是非を確認し，

Validation 項目，集計方法を決定する． 

＊次回テーマとして対象症例の選択．その為の mimicker(案)を作製し，意見を求める． 

 

（文責；笠島里美 2022．2．23） 
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第四回 IgG4 循環器分科会 zoom meeting 会議録(最終)  2022．6．8 18;00 

 

出席；網谷，石坂，伊澤，伊藤，小澤，笠島里，笠島史，勝間田，嶋田，高山，高橋，堂本， 

   藤永，松本，水島，森景 

欠席；小櫃，菅野，真鍋   （五十音別，敬称略） 

 

1）Validation 項目の web 登録方法について demonstration と説明（水島） 

＊多数項目の入力の煩雑さを削減する工夫 

  システム側；項目により不必要な項目が予め削減できる設定にする 

  入力者側；予め別紙に入力項目を記載して準備しておく 

＊基本的に，情報のやり取りのみ（詳細記載の必要な病理症例は中央診断も検討） 

  

2）Validation の各項目 

（1）動脈のどこを測定するのか？（高橋） 

（笠島史，森景，高山，松本）動脈瘤ガイドラインでは最大短径の外径．ただし，これは一般的な動脈

瘤の場合．外膜肥厚強い IAAA では外径では外膜分が入ってしまい，治療により径が縮小する言う事態

もおきる．動脈瘤として意味のあるのは内腔径，外膜肥厚も必要 

血栓などの評価は難しいが 

→測定部位（案） 

・ 最大短径の外径，内腔径（石灰化が有る症例，石灰化部分の中心を内膜と評価） 

・ 外膜肥厚 

 

（2）inclusion criteria 項目の③の取扱い 

①30mm 以上の腹部大動脈の拡張 

②3mm 以上の動脈壁肥厚 

③造影 CT で動脈肥厚部の濃度上昇（単純 CT と比較して、造影 CT での動脈壁の enhancement） 

 ③について，単純 CT をとらない例もあり，評価をどうするのか（真鍋；メールより） 

（松本）「単純 CT と比較して」を外し，CT での動脈壁の enhancement とすれば回避可能 

（水島）各項目は独立(or)なのか，それとも且つ(and)なのか の確認 

（笠島史）①だけだと動脈硬化性動脈瘤ばかり対象になる． 

①かつ②，①かつ③が必要では？ ②は単独でも inclusion criteria として意義がある． 

（高橋）③単独の意義は？ →（森景）少数例だがある． 

（高橋）確実ではない症例を増やすだけでは？ 

（笠島里）確診度と組み合わせて統計のところで処理 （藤永）感度と特異度問題 

 →inclusion criteria 血管（案） 

③の記載は「CT での動脈肥厚部の濃度上昇」 

①の場合は，①かつ②，①かつ③   

②，③は単独でも登録する（③単独は症例の蓄積，統計などから再考もありうる） 

（3）必須項目の設定はどうするか（例えば腎臓分科会では血清 IgG4 などを必須項目にしている．（笠

島里） 

（水島）病理症例のみの症例もあり，血清 IgG4 測定のない例もある，血清 OgG4  は必須項目にしなく

てもよいのではないか 

→（笠島里）循環器分科会では，必須項目はなしとする 

 

（4）病理記載項目の詳細について（堂本；メールより） 

（笠島里）詳細記載が難しい場合は，標本を中央診断も可能とする（注 1） 

 

3）（笠島里）今後の validation 検討のタイムスケジュール 

6 月中旬；今回の内容を踏まえ，記入項目を決定 

     （各施設で症例のとりまとめを進める） 

7 月初旬；アンケート入力開始 
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9 月末；アンケート終了 

10 月末；統計，解析 

11 月末；validation たたき台作製 

12 月；分科会での討論 

 

症例数は全体で，IgG4-RD100 例 mimic 100 例をとりあえず目指す 

 

4）（笠島里）7 月の斑会議では分科会の進捗について報告する 

循環器 WG の進捗も報告したい．循環器 WG 長は 6 月半ば迄に進捗のまとめを送ってほしい． 

 

5）（水島）6 月末に斑会議全体での重症度 WG がある．循環器として必要な事項について意見があれば

意見をお願いしたい（現在想定されるのは，動脈瘤の外科的介入，水腎症の尿管内ステント挿入，有症

状（発熱，腹痛など）へのステロイドなどの薬剤治療など） 

（伊澤）診断時，経過のいずれの時点での重症度なのか 

（水島）経過中，登録時も含む 

 

＜meeting 時にはコメントできなかった案件＞ 

＊高山（メールより）評価項目は大体すっきりまとっておりよい．項目 64、66 が複数項目選択ができ

るとよい．項目 113 に外部リンクがあるよい． 

 

＜メール討論＞ 

＊ 笠島里（注 1）；所見の記入詳細について，管野先生に確認し提示 

→特に反対なく，病理所見の追加項目を採用とする 

＊ 伊藤，水島；動脈厚は最も厚い部位の測定値か？最大径の場所とずれていてもよいのか？ 
→動脈瘤径と IgG4 病変（外膜肥厚部）は別なので，ずれてよい 

＊ 小澤（メールより）動脈壁（外膜）の厚さの不均一性の記載の追加 
→不均一性がこの疾患の特徴，不均一性の定義が難しいが項目には追加 

＊ 石坂（メールより） 
A. 登録者の専門分野； 
血管外科、心臓外科，循環器内科，腎臓膠原病内科，放射線科，病理診断科 
B. 発見の契機； 
（1）他臓器の IgG4-RD の診断からの精査 
（2）検診で偶然発見 
（3）発熱，腹痛等による受診，精査 
（4）手術後の病理像から 

 →B に（5）その他，自由記載を追加する 
 
（文責 笠島里美 2022．6．17） 
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第五回 IgG4 循環器分科会 zoom meeting 会議録（最終） 2022．12．2 18：30 

 

出席；網谷，笠島里，笠島史，川野，嶋田，菅野，高山，高橋，堂本， 

藤永，松本，真鍋，水島，森景 

欠席；石坂，伊澤，伊藤，小澤，小櫃，勝間田， 

  （五十音別，敬称略） 

 

1）次回斑会議の報告内容について（笠島⾥） 
中村班が本年度最終年度であることより，次回 1 ⽉の全体斑会議では 3 年間の総括がある．循環器分科
会は validataion の解析と新診断基準案について報告の予定．但し当初は R4 年 3 ⽉に validataion 症例
登録終了，解析の予定であったため，進捗が遅れている． 
次年度以降もおそらく継続されるので，分科会の活動も進める 
 
2）validation の登録状況 (⽔島) 
11 ⽉末時点で 185 症例登録 
他施設より 10−20 症例追加予定（12／10 締め切り） 
 
3）今後の解析⽅法について (⽔島) 
腎臓分科会の報告を参考に説明 
（★）は分科会メンバーの意⾒を求め，今後討議する 
 
（1）診断の golden standard をどこにおくか（★） 
  腎臓分科会では WG expert (=各施設の登録者) 
（2）どこまでを IgG4-RD とするのか（★） 
 現在の診断基準では IgG4-RD は definite/probable/possible 
（3）前回の診断基準を⽤いて，登録症例を診断した場合の感度特異度を算定 
（4）より感度特異度の⾼い新診断基準を作製するための plan を当てはめる（★） 
（5）最も感度，特異度の⾼い plan を新診断基準とする 
（6）新たな基準作成根拠となるコホート(Derivation cohort)と 
  Validation cohort とを分けて基準を作成 （★） 
 
4）重症度 WG からの報告（⽔島） 
ステロイドを投与する必要の有る症例 その緊急性について 
今後点数化作業の予定（グレーティングマトリックス） 
 
問題となる事例（★） 
⾎管内径拡⼤なく 進⾏する症例 
⾎管内径拡⼤があり，進⾏する症例 
（文責 笠島里美 2022．12．5） 
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第六回 IgG4 循環器分科会 zoom meeting 会議録 （最終） 2023．2．2 18：30 

 

出席；網谷，伊澤，小櫃，笠島里，笠島史，川野，嶋田，菅野，高橋，藤永，松本，真鍋，水島 

欠席；石坂，伊藤，小澤，勝間田，高山，堂本，森景 

  （五十音別，敬称略） 

  

1）validataion のとりまとめと解析，新診断基準案、EULAR との比較（水島） 
概要；現在の診断基準でも感度 64.9％，特異度 100％ 
心膜の追加，血清 IgG4/IgG 比の追加，他臓器での診断基準を possible 以上とすると，感度特異度が上

昇する 
EULAR では unclassified cases が 53 例 此れに対して各項目を調整しても，感度が下がり，特異度は

変化が少ない．循環器病変では他臓器が無い事が不利 
 
笠島里；今回の検討では，画像，血清での診断に特徴が出せないかということで，血管壁厚さ不均一に

も注目したが，有意な結果は得られなかった． 
藤永；画像では典型例では問題はないが，厚さ不均衡は評価が難しい．寧ろどこに分布しているかの方

の意義がある． 
川野；診断基準で感度が低いのは他臓器の合併例が少ないため 
possible まで入れる事は他臓器の診断基準では少ない．1 症例毎の内容の吟味が必要ではないか． 
 
2）validation 症例の中で病理像がある例のまとめ（笠島里） 
概要； 
＊組織診断には IgG4 陽性細胞数 30/HPF 以上，IgG4/IgG 比 40％以上が感度，特異度が高い．閉塞性

静脈炎の存在は有意に IgG4-VD で高く，感度・特異度もよい．花筵状線維化の存在に有意差はない．

好酸球浸潤，リンパ濾胞形成は閉塞性静脈炎と同様の高い陽性率，感度，特異度であり，意義が高い 
＊血管と，血管を含まない病変（後腹膜，尿管周囲など）の組織診断基準には差異があり，血管を含ま

ない病変の症例数を増やして再考すべきでは 
 
菅野；IgG4 陽性細胞数は最も多い場所か？ 
笠島里；強拡大 1 視野で少なくとも 3 カ所以上の平均値を比較している． 
川野；後腹膜は腎臓分科会で泌尿器グループの解析が始まっている．内科が集める後腹膜病変と泌尿器

が集める後腹膜病変にも差があるようであり，その比較にも今後期待している． 
井澤；臓器による切除材料と生検での採取の違いは？ 
笠島里；血管病変，心膜は大部分は手術による切除検体，後腹膜は生検が多い．但し，血管傍組織の生

検提出があり，これは血管か後腹膜かは提出した先生の記載による． 
藤永；血管傍以外の後腹膜とは？椎体前病変ではなくて？ 
笠島里；骨盤底の板状の場合がある． 
 
まとめと今後の方針 
診断基準に関して，病理を含め幾つかの有意義な組み合わせを検討し，再度討議する． 
1）2）の資料，討論の動画をメンバーに配信し，メール討議でも意見を伺う． 
 
＜会議後メール討議の追加コメント＞ 
真鍋；過去の我々の検討では、画像（これは造影 CT を指す）の壁厚や不整で動脈硬化との鑑別は難し

く、血管炎の活動性（動脈硬化も炎症）含め FDG PET が有用（大動脈炎では保険適応だが、IgG4 関



136 
 

連血管炎では保険適応出ないのが問題）。ちなみに動脈硬化も腹部腎動脈下以降に多い傾向がある。今

後本会としてそちらへの働きかけを希望する。 
伊藤：画像では，動脈壁の不均一な肥厚も個人的には関係がありそうな印象がある。一方でステントグ

ラフト術後の血栓と動脈壁の区別が非常に難しい。動脈壁肥厚の評価は CT でなく、MRI が良いのでは

ないか。 
藤永；壁のどこまでが動脈硬化性変化でどこからが IgG4 関連大動脈周囲炎なのか，造影 CT では厳密

に線引きが難しい例も存在する．MRI は血栓の信号を良好に描出できるので，CT よりも細かい解析が

可能ではあるが，MRI でも多彩な信号を呈するため，両者の境界が難しい例も存在する．CT および

MRI を含めても，1 時相だけでの解析には限界があると感じており，経過を併せての評価が重要ではな

いか． 
（文責 笠島里美 2023．2．14） 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」内分泌神経領域分科会 
 議事録 

 
R2 年度 メール会議 議事録 2020 年 12 月 2 日 
 
和歌山県立医科大学 内科学第一講座 竹島 健/赤水 尚史 
第２回 IgG4関連疾患班会議が 12/27（日）に全体会議がリモートで行われます。 
分科会については、全体会議までに各分科会で行う方針となったため、担当者の先生方に議題をメール

にてお問い合わせさせていただいた次第です（今回は、本メールでのやり取りをもって分科会での討議

とさせていただきます）。 
11/27 に分科会長らによる Zoom 会議で分科会の討議事項が検討され、以下の２点につき各分科会担当

者が検討を行う方針となりました。 
＜検討事案＞ 
１. 重症度分類をまず検討し策定する。疾患活動性指標、寛解基準については、可能な範囲で検討する。 
２. 重症度分類は、従来とおり軽症、中等症、重症に分類する。考慮する点として、「不可逆性」、「機能

不全」を参考とする。 
また、治療対象を中等症以上とし、患者さんへの経済的援助も考慮するのは適切と考えられる。 
つきましては、上記に御留意いただき、IgG4関連下垂体炎の重症度分類案をご検討いただけますでしょ

うか？ 
疾患活動性指標、寛解基準についてもご意見がありましたら、宜しくお願い致します。 
御多忙の折り恐縮ですが、よろしくお願い致します。 
 
奈良県立医科大学 
糖尿病・内分泌内科学講座 高橋 裕 先生 
お世話になっております。 
IgG4関連下垂体炎重症度分類案を添付いたします。 
ご査収のほどどうぞよろしくお願い申し上げます。 
 
IgG4 関連下垂体炎重症度分類 
軽症 下垂体前葉機能、後葉機能いずれも正常 
中等症 下垂体前葉機能あるいは後葉機能が障害されている 
重症 下垂体前葉機能および後葉機能が障害されている 
 
疾患活動性指標 
１、下垂体種大が持続している。 
２、血清 IgG4 値高値が持続している。 
３、多臓器病変の合併を認める。 
 
寛解基準 
１、下垂体が形態的に正常あるいは萎縮している。 
２、血清 IgG4 値高値が正常範囲。 
３、多臓器病変についても各臓器の寛解基準を満たす。 
 
新潟大学大学院医歯学総合研究科 総合医学教育センター  
河内 泉 先生  
いつもお世話になっております。早速のご連絡ありがとうございます。また建設的なご意見をいただき、

大変、ありがとうございます。 
 
現在の基準は、特発性肥厚性硬膜炎の重症度分類と同じものを使用しています。 
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・一般に他の神経系疾患の指定難病を見ていただくとよいと思われますが、mRS を採用しています。特

定疾患・指定難病の歴史からもご理解いただけますように、神経内科領域の指定難病は非常に多くあり

ますので、すぐにお探しになれると思います。神経内科領域の殆どの指定難病は mRS で対応していま

す。しかし、国際基準がある稀な場合は異なります。例えば、多発性硬化症は EDSS を使っています。

しかし、これも、EDSS の重症度分類では、mRS でどの程度に該当するので、という研究を行った上で、

難病法での重症度の基準を EDSS で設定しています。 
・特発性肥厚性硬膜炎は今回も指定難病を申請します（先般、厚労省から連絡がありましたので、準備を

しています)。神経免疫班では、全国施設から拠点施設を選定し、validation を行う予定です（これは１

年かけて行う予定です）。特発性と同じ基準を IgG4RD のスライドに入れております。わかりやすいよう

に、重症の部位を、赤字に記載しなおしました。現在、指定難病で求められているのは「重症」と「それ

以外」の区切りだと理解しております。IgG4RD の基準に合わせれば、軽症は治療介入不要例ですので、

軽症の該当事例は肥厚性硬膜炎にはなく、肥厚性硬膜炎がある時点で、中等症以上と考えられると思い

ます。 
 
・将来的には、多くの班会議で分野横断的な基準をどう組み立てるかを合同で議論すべきときにあると

感じています。厚生労働省は、まず「小児慢性と成人」を共通化しようと動いています。実際に、神経免

疫班で私が幹事をつとめております「肥厚性硬膜炎」「自己免疫介在性脳炎・脳症」グループでは、小児

慢性の皆様と議論を開始する形を模索しはじめました。IgG4RD は全身疾患ですので、是非、赤水先生

のお力で、分野横断的な動きを加速していただきたいと感じております。しかし実際にはそれぞれの班

には歴史があり、その歴史に基づいて動いているので、難しいとは推測します。 
 
1. 特発性 HP に準じた基準は、昨日のスライドの通りです。（昨日、送付したスライドに重症部位を赤字

に色変化させております） 
2. IgG4RD 指定難病の重症度分類に寄せるとしたら、肥厚性硬膜炎の「臓器障害」を定義することです。

肥厚性硬膜炎の中核症状は「頭痛」という機能的なものですので、法律に基づく指定難病ではフィット

しません。そこで発生し得る症候別に、1. 運動機能障害 (mRS)、2. 視覚障害 (網膜色素変性症のスコア

に準じる）、3. 聴覚障害 (若年発症型両側性感音難聴のスコアに準じる) 、4. ステロイド不応性 
(IgG4RD の基準と同じです) としてあります。 
3. IgG4RD 指定難病の重症度分類に寄せて、軽症・中等症・重症を設けるとしますと、IgG4RD の基準

に準じ、軽症を治療介入不要例とするならば、肥厚性硬膜炎は全例を治療すべきと考えておりますので、

軽症は非該当であり、中等症と重症に全例を分類する形になります。(但し、validation を要しますので、

これから 1 年かけて進めてまいります。) 
 
以上、希少疾患の中でも極めて稀な疾患ですので、症例の集積データの解析をさらに進め、エビデンス

のあるものに上げる工夫をしてまいります。引き続き、ご指導をお願い申し上げます。 
 
 
R3 年度 第 1 回メール会議 議事録 2021 年 7 月 5 日 
 
和歌山県立医科大学 内科学第一講座 竹島 健/赤水 尚史 
ご無沙汰しております。 
7 月 11 日に行われる予定の令和 3 年度 第 1 回全体班会議に関するお問い合わせです。 
班会議当日、赤水先生から内分泌神経分科会の報告（15 分程度）が予定されています。 
前回の班会議から IgG4 関連肥厚性硬膜炎に関する進捗状況はいかがでしょうか？ 
何か報告できそうな点がございましたら、ご教示いただけましたら幸いです。 
 
新潟大学大学院医歯学総合研究科 総合医学教育センター  
河内 泉 先生  
いつも大変、お世話になっております。 
大変、遅くなりまして、申しわけありません。 
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【1】特発性肥厚性硬膜炎について、下記の班会議から、指定難病の新規追加の申請を 2020 年 12 月〜

に行っております。 
難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 
「神経免疫疾患のエビデンスに基づく診断基準・重症度分類・ガイド 
ラインの妥当性と患者 QOL の検証」研究班（神経免疫班）(班長 桑原聡教授 千葉大学) 
【2】同班会議において、続発性肥厚性硬膜炎 (IgG4RD を含む) の検討を開始したところでございます。

本 IgG4RD の班会議と連携した動きをしてまいりたいと考えております。 
 
以上でございます。どうぞよろしくお願い申し上げます。 
 
 
R3 年度 第 2 回メール会議 議事録 2021 年 7 月 5 日 
 
和歌山県立医科大学 内科学第一講座 竹島 健/赤水 尚史 
IgG4 関連疾患「内分泌神経領域分科会」諸先生方 各位 
令和 3 年度 第 2 回 IgG4 関連疾患班会議が令和 3 年 12 月 5 日 (日) にハイブリッド開催されます。 
当分科会は多臓器であることも考慮しメール会議での対応といたしました。 
班会議全体は以下の研究計画となっており、分科会では主に 1 を中心に討議をとのことでした（2 につ

いては WG で検討）。 
つきましては、ご担当いただいている各臓器疾患診断基準に関し検証や改訂などございましたらご報告

いただけますでしょうか？ 
また、現状と進捗状況についてご教示いただけますと幸いです。 
御多忙の折り恐縮ですが、よろしくお願い致します。 
 
＜全体会での研究計画＞ 
    １．改訂包括診断基準と各臓器疾患診断基準の検証と改訂 
    ２．重症度分類、疾患活動性指標、寛解基準の検討と策定 
    ３．患者レジストリの継続実施とデータの解析 
    ４．全国頻度調査結果の解析と評価 
    ５．診療ガイドラインの作成 
    ６．AMED 難病実用化研究事業（研究代表者：国立国際医療研究センター・國土典宏）との連携 
    ７．社会への啓発活動 
 
奈良県立医科大学 
糖尿病・内分泌内科学講座 高橋 裕 先生 
お世話になっております。 
IgG4 関連下垂体炎の診断基準の検証や改訂はありません。 
IgG4 関連下垂体炎に関して私が神戸大学で最近（といっても 2019 年ですが）行った解析結果を添付い

たします。あいにく当日は私自身は他の会があり出席できませんので、大変恐縮ですが必要に応じてご

発表をお願いいたします。 
もちろん、IgG4 関連下垂体炎について発表されるかどうか、スライドを使用されるかどうか、どのスラ

イドを使用されるか（場合によっては背景とまとめだけでも結構かと思います）についてもお任せいた

します。 
もしよろしければ内分泌神経領域分科会の発表内容を後日で結構ですので、ご教示頂けましたら幸いで

す。 
ご不明な点がありましたら、お気軽にご連絡ください。 
お手数をおかけいたしますが、どうぞよろしくお願いいたします。 
 
新潟大学大学院医歯学総合研究科 総合医学教育センター  
河内 泉 先生  
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いつも大変、お世話になっております。 
ご連絡が遅くなりましたこと、大変、申し訳なく、感じております。 
肥厚性硬膜炎については進捗はございません。 
＊単一臓器（肥厚性硬膜炎）での IgG4RD の存在の確認が急務と考えております。現在、症例を集積の

方向で動いておりますが、可能であれば、レジストリー研究での解析があると幸いです。 
＊免疫性神経疾患班会議では、肥厚性硬膜炎の全国調査は現時点では行わない方向です。 
 
 
R4 年度 第 1 回メール会議 議事録 2022 年 6 月 22 日 
 
和歌山県立医科大学 内科学第一講座 竹島 健/赤水 尚史 
IgG4 関連疾患「内分泌神経領域分科会」 
諸先生方 各位 
令和 4 年度 第 1 回 IgG4 関連疾患班会議が令和 4 年 7 月 17 日 (日) にハイブリッド開催されます。 
当分科会は多臓器であることも考慮し、前回同様にメール会議での対応といたしました。 
つきましては、ご担当いただいている各臓器疾患診断基準に関し検証や改訂などございましたらご報告

いただけますでしょうか？ 
また、進捗状況について前回ご報告いただいた時点から変わった点がございましたら、合わせてご教示

いただけますと幸いです。 
御多忙の折り恐縮ですが、よろしくお願い致します。 
 
奈良県立医科大学 
糖尿病・内分泌内科学講座 高橋 裕 先生 
いつもお世話になっております。 
ご連絡ありがとうございます。 
IgG4 関連下垂体炎については前回から特に追加すべき内容はございません。どうぞよろしくお願い申し

上げます 
 
新潟大学大学院医歯学総合研究科 総合医学教育センター  
河内 泉 先生  
ご連絡ありがとうございます。 
特発性肥厚性硬膜炎についての診断基準は、日本神経学会、免疫性神経疾患班会議で確定しております。 
IgG4 関連肥厚性硬膜炎については、きわめてまれであるため、症例蓄積（もしくは症例レジストリー）

の後、validation が必要と考えており、今年度中に、IgG4RD 班会議の皆様からご協力いただきながら、

行なう可能性を模索しております。赤水先生のご意見をいかがでしょうか。ご教授いただければ幸いで

す。 
 
＜＜＜河内泉先生 
ご返信、有難うございます。 
先生のお考え通りで良いと思います。 
今年度中に、IgG4 関連肥厚性硬膜炎の診断基準を行なう方針でよろしくお願いします。 
内田先生にはそのように返答しておきます。 
赤水 尚史 
 
 

R4 年度 第 2 回メール会議 議事録 2022 年 12 月 19 日 
 
和歌山県立医科大学 内科学第一講座 竹島 健/赤水 尚史 
IgG4関連疾患「内分泌神経領域分科会」 
諸先生方 各位 
 
令和 4年度 第 2回 IgG4関連疾患班会議が令和 5年１月８日（日） にハイブリッド開催されます。 
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当分科会は多臓器であることも考慮し、前回同様にメール会議での対応といたしました。 
つきましては、ご担当いただいている各臓器疾患診断基準に関し検証や改訂などございましたらご報告

いただけますでしょうか？ 
また、進捗状況について前回ご報告いただいたところから変わった点がございましたら、合わせてご教

示いただけますと幸いです。 
御多忙の折り恐縮ですが、よろしくお願い致します。 
 
奈良県立医科大学 
糖尿病・内分泌内科学講座 高橋 裕 先生 
大変お世話になっております。 
IgG4関連下垂体炎について、島津先生、金沢大学の川野先生が中心になっておまとめ頂き、私も内容を

確認させて頂いた IgG4関連疾患ガイドライン「画像検査異常」の項目がございますので、添付いたしま

す。 
どうぞよろしくお願いいたします。 
 
1-2 画像検査異常 
1-2-3 MRIで下垂体腫大を認める場合、本疾患も念頭に置く（C） 
[解説] 
IgG4 関連下垂体炎(Shimatsu ら,2009; Leporati ら,2011; AbdelRazek ら,2018；Takagi
ら,2021)では、MRI 画像における下垂体腫大および/または下垂体茎肥厚が診断の契機となる。典型的

な下垂体炎の画像所見(Caranciら,2020)として、左右対称で鞍上部に突出した下垂体腫大、側方偏位

がない下垂体茎の肥厚、T1強調画像における下垂体後葉高信号域の消失(尿崩症合併例)、カドリニウム

による造影 MRIにて均一な造影効果が認められることが挙げられる。炎症収束後は下垂体は萎縮し、ト

ルコ鞍内のくも膜腔が拡大することにより、いわゆるトルコ鞍空洞症候群を呈する。一部の例で、腫大

した下垂体内に嚢胞形成（Yuen ら,2018）や不均一な造影効果、隣接硬膜の増強を呈する場合がある。

他の原因による下垂体炎と鑑別できる画像所見は明らかでない。 
MRI 画像で下垂体炎と鑑別を要する疾患には、下垂体腫大および下垂体茎肥厚をきたす数多くの疾患が

挙げられる(Langios ら,2022)。病変がトルコ鞍内に限局する場合には下垂体腫瘍(機能性および非機

能性下垂体腺腫）、下垂体への転移性腫瘍、ラトケ嚢胞、下垂体卒中、生理的下垂体過形成などとの鑑別

が問題となる。下垂体腺腫でみられるトルコ鞍の変形は下垂体炎では認められない。ラトケ嚢胞、下垂

体卒中では造影効果が認められないため、これらの病態との鑑別には造影 MRIが有用である。鞍上部腫

瘍としては頭蓋咽頭腫、胚細胞腫瘍、髄膜腫、転移性腫瘍、リンパ腫などが鑑別となる。下垂体茎の周囲

に進展する腫瘤が認められる場合にはこれらの腫瘍性病変の可能性が疑われるが、鞍上部の腫瘍により

二次的にリンパ球性または肉芽腫性の下垂体炎が生じうることに留意しておきたい。画像所見が類似す

る疾患として特に視床下部に好発するランゲルハンス細胞組織球症、サルコイドーシスが挙げられる。

また稀に肉芽腫性多発血管炎、結核もこの領域に肉芽腫性下垂体炎を生じうる。これらの炎症性病変と

の鑑別は画像のみからは困難であることも多く、それぞれの疾患に特徴的な他の臨床所見や検査所見を

利用して鑑別を行う必要がある。頭蓋咽頭腫、ラトケ嚢胞、多発血管炎性肉芽腫症などでは病理所見で

IgG4陽性形質細胞を多数認める場合があり(Nishiokaら，2010)、特に下垂体単独病変の場合には慎

重な鑑別診断が必要である。 
[背景情報] 
間脳下垂体における炎症性疾患は稀であり、病変の首座によって下垂体前葉炎(主に下垂体機能低下、視

野障害を呈する)、漏斗下垂体後葉炎(中枢性尿崩症を呈する)または汎下垂体炎(下垂体機能低下と尿崩

症を呈する)に分類される(Caturegliら,2005)。病理学的所見によって、リンパ球性下垂体炎が主体

の原発性下垂体炎、下垂体局所病変および全身性疾患に併発する続発性下垂体炎に分けられている。 
 下垂体疾患におけるIgG4関連下垂体炎の発症頻度はまだ十分に明らかではない。Bndoら(2013)は、

下垂体機能低下症や尿崩症を呈した 140例のうち、IgG4関連下垂体炎を 7例(4%)に認め、下垂体炎の

30％を占めていた。また原発性下垂体炎と病理診断された 33 例中 13 例(39％)が IgG4 関連下垂体炎

と再診断された（Wambierら,2022)。 
 IgG4関連下垂体炎 115例の報告をまとめた総説(Amirbaiglooら,2021)では、男性 72例(中央値

62歳)、女性 43例(38歳)と性差が見られ、視野障害 31例、下垂体前葉機能低下 86例、中枢性尿崩症
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70例であり、下垂体前葉障害と尿崩症が合併する汎下垂体炎例が多い。下垂体の単独障害40例(36％)、
他臓器の IgG4関連疾患合併 75例(64％)であった。合併しやすい他臓器病変として間質性肺炎(28%)、
後腹膜線維症(26%)、ミクリッツ病(25%)、自己免疫性膵炎(24%)などがある。自己免疫性膵炎でフォロ

ー中 27例のコホートの前向きの調査では、4%に IgG4関連下垂体炎、19%にトルコ鞍空洞を認め、IgG4
関連下垂体炎の潜在性の合併が比較的多い可能性が示唆されている。特にステロイドで治療中には前葉

機能低下症がマスクされうるため、注意が必要である(Kanieら,2019)。 
 
 
新潟大学大学院医歯学総合研究科 総合医学教育センター  
河内 泉 先生  
いつも大変、御世話になっております。 
第 4 回重症度分類・疾患活動性指標・寛解基準の検討と策定に向けたワーキンググループでの討議を超

えて、検証、改訂はございません。 
どうぞよろしくお願い申し上げます。 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」眼疾患分科会 

 議事録 
 

令和２年７月２１日（火曜）眼疾患分科会メーリングでの報告と討論 
出席者   
高比良雅之、安積 淳、臼井嘉彦、大島浩一、小川葉子、尾山徳秀、北川和子、後藤 浩、鈴木茂伸、 
曽我部由香、辻英貴、古田実 
 
１）2014 年に公表した IgG4 関連眼疾患の診断基準の再確認：視神経症の記載がなく、指定難病と認定

される臓器障害にも眼疾患の記載がない。 
２）前回の厚労科研研究班（岡崎班）で作成した重症度分類の改定案を確認し、その改定案について討

議した。 
３）全国頻度調査の問題点の抽出に関して、重篤な視機能障害をチェックする項目を確認する。 
 
 
 

令和２年１２月１３日（月曜日）18：00～ （WEB 会議） 
出席者   
高比良雅之、臼井嘉彦、大島浩一、小川葉子、尾山徳秀、北川和子、後藤 浩、鈴木茂伸、 
曽我部由香、古田実 
 
１）2020 年 11 月 27 日の分科会長会議での審議事項の報告 
① 重症度分類（軽症、中等度、重度の分類基準など） 
② 疾患活動性については全体会議で摺り合わせ 
③ IgG4 関連疾患の全国頻度調査における二次調査票の項目の確認 
④ レジストリ登録のお願い 
２）眼科分科会としての審議事項 
① IgG4 関連眼疾患の診断基準の改訂 
以前にメール上で審議した内容も踏まえ改訂案を提示した。特に訂正・追加すべき項目はなかった。今

後は、日本眼腫瘍学会での審議などを経て承認をいただく。論文として掲載する場合に、以前に東京医

大が中心となって行った IgG4 関連眼疾患の症例群を検討したデータを含めると論文の形としやすい。 
② 重症度分類（軽症、中等度、重度の分類基準など）の作成 
「重症」の定義について、やはり、眼疾患からは「視神経症」に限るのがよいとの意見で異論はなかっ

た。分科会長会議でも意見があったように、眼科で治療が必要な時期は診断時の視力低下の時期が中心

となるので、やはりその時点をカバーする指定難病の診断基準であるべきとの意見が出た。重症の視力

の数値を考える際に、「有害事象共通用語基準 CTCAE 第 5 版」を基準とするのは一案で、ひとつのボ

ーダーはいずれか片眼が 0.5 未満となる。ただし、普通運転免許は両眼で 0.7 ないとパスしないため、

その基準も設けてはどうかとの意見がでた。 
 
 

令和３年７月９日（金曜）眼疾患分科会メーリングでの報告と討論 
出席者   
高比良雅之、安積 淳、臼井嘉彦、大島浩一、小川葉子、尾山徳秀、北川和子、後藤 浩、鈴木茂伸、 
曽我部由香、辻英貴、古田実 
 
１）IgG4 関連眼疾患の診断基準の改訂 

改訂案として、新たな注意書きとして「： Ⅰ） 上記１）３大病変の他に、視神経症による視力低

下・視野障害の発症には特に留意すべきである． Ⅱ） Mucosa-associated lymphoid tissue

（MALT）などの眼窩に発症するリンパ腫では IgG4 陽性細胞を多く含むことがあり, 慎重な鑑別が必

要.」に変更する。この案は次回の日本眼腫瘍学会にて報告し、討議する。 
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２）重症度分類（軽症、中等度、重度の分類基準など）の改定 

重症は視神経症の発生に限り、「矯正視力が両眼とも 0.7 未満、あるいは片眼が 0.5 未満に低下し、視野

異常、限界フリッカー値低下などの眼科検査、血清 IgG4 値や画像所見から IgG4 関連視神経と診断でき

る場合。」とした。一方で、軽症は「ステロイド内服による標準的な治療を必要とするほどの自覚的およ

び他覚的眼症状がない場合.」と定義し、重症にも軽症にも該当しない症例群を中等症とした。 

 

 
令和３年１１月２２日（月曜日）18：00～ （WEB 会議） 

出席者   
高比良雅之、臼井嘉彦、大島浩一、小川葉子、尾山徳秀、北川和子、後藤 浩、鈴木茂伸、 
曽我部由香、辻英貴、古田実 
 

１）IgG4 関連眼疾患の診断基準の改訂 
昨年度の眼疾患分科会で審議した IgG4 関連眼疾患の診断基準の改訂案は、本年度の日本眼腫瘍学会

（2021 年 9 月）において公表し、特に質問や訂正などはなかった。ただし、ＷＥＢとのハイブリッド開

催であり、十分な討議が行えなかったことは否めない。その改訂案のひとつの検証ともなり得る、IgG4
関連眼疾患 378 症例（9 施設）のデータ解析において、視神経症の頻度が提示された。この改定案はそ

れらの検証とともに来年度の日本眼腫瘍学会においても提示し、また ACR/EULAR が示した

classification criteria for IgG4-related disease 2019 との比較検討も含めてコンセンサスを得て、論文

の形式で公表する予定である。 
２）重症度分類、疾患活動性指標、寛解基準の検討と策定 
重症度分類については、昨年度の眼疾患分科会において、その「重症」のカテゴリーを「視神経症」に限

る改定案を提示し、異論がなかったが、その後に重症度分類や研究班全体として、重症度分類、疾患活動

性指標、寛解基準を策定する予定となったので、先の改定案はそのまま保留とした。 
３）診療ガイドラインの作成 
目下作成中である診療ガイダンスの原案に関して、眼科分科会の担当に相当する２つの項目につき検討

した。まず第 1 段階の項目である 「1-2-2  MRI で（両側性もしくは片側性の）三叉神経腫大を認め

る場合、本疾患を鑑別に挙げる（B）」に関して、その参考文献集を提示し意見を募ったところ、この項

目はそもそも「これは強く疑う（A）」に該当すべきではないかとの意見があり、全会一致であった。ま

た、第 1 段階の項目である 「2-2-1  腫脹した両眼瞼（下眼瞼も含む）の皮下に硬結が触れる場合、本

疾患の可能性が上昇する（b）」に関して、腫脹した両眼瞼とはほとんどの場合に両側涙腺腫大を意味し、

「（下眼瞼も含む）」の文章は削除すべきではないかとの意見が出て、これも賛同を得た。参考文献集に

ついての追加の意見は無かった。この件については、依頼先に変更の可否、要否に関して伝えることと

した。 
４）第 4 回 IgG4-RD 国際シンポジウムについて 
  R3 年 12 月に北九州で開催される第 4 回 IgG4-RD 国際シンポジウムでは、眼疾患分科会からは後藤

浩先生がシンポジウムを担当することとなっている。改めて分科会員にも開催を周知した。 
 
 

令和４年６月２２日（月曜日）18：00～ （WEB 会議） 
出席者   
高比良雅之、小川葉子、尾山徳秀、北川和子、後藤 浩、鈴木茂伸、曽我部由香、辻英貴、古田実 
 
１）診療ガイダンスの作成 
目下、検討中の診療ガイダンスのうち、眼疾患分科会に関連する推奨文は、２つである。まずは第一段

階として、1-2-2 「MRI で（両側性もしくは片側性の）三叉神経腫大を認める場合、本疾患を鑑別に挙

げる」 という項目を疑いのレベルを（B）として挙げている。また第２段階として、2-2-1 「腫脹し

た両眼瞼（下眼瞼も含む）の皮下に硬結が触れる場合、本疾患の可能性が上昇する（b）」という項目を

挙げている。 まずは、第１段階の 1-2-2 推奨文について、これは、その疑いのレベルを、やはり強く

疑う（A）に挙げるべきではないか、との意見がでた。その「特異度」が判るとよいので、それを検証

した論文がないか検索する。また、第２段階の 2-2-1 推奨文については、両眼瞼腫脹についてのほとん
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どの報告はやはり涙腺腫大に関するものであり、あえて「下眼瞼を含むという」注釈は省いてもよいの

ではないかという提案を改めて確認した。参考文献にあるように、IgG4 関連眼疾患のなかで、涙腺病

変が占める割合は８０％以上と高率であることが既報で報告されている。これら「IgG4 関連疾患診療

ガイダンスにおける眼科関連項目の検討」については、本年 9 月 17～18 日に開催される日本眼腫瘍学

会で発表する予定である。 
２）重症度分類、疾患活動性指標、寛解基準の検討と策定の第 3 回ワーキングでの討論・決議内容の報

告 
 本年 6 月 22 日（水曜）に ZOOM で開催された重症度分類、疾患活動性指標などの策定に関するワー

キングの内容を報告した。眼疾患分科会からは、臼井、高比良が委員として出席した。今後は、全身ス

テロイド治療開始の判断に必要な項目としての「疾患活動性指標」の策定を目標として、各分科会でそ

のスコア化に必要な項目を検討する予定となった。 
３）「IgG4 関連眼疾患診断基準」の改訂案の公表について 
昨年度には、その改定案について、関連学会のひとつである日本眼腫瘍学会で報告した。その改定案の

要点は、１）最も重篤な症状である視神経症の記載を注意書きとして加えたことと、２）鑑別に重要な

リンパ腫は MALT リンパ腫に限らないことも付け加えたことである。この診断基準の改定案を論文と

して公表することについて意見を募った。マイナーな改訂であるが、その案としては、例えば典型的な

ＩｇＧ４関連視神経症の症例を提示し、それに加えて過去の論文をレビューするような形はどうかとの

意見が出た。その案に基づいて、論文の作成を検討する方針で同意を得た。 
 
 

令和４年１２月２３日（金曜日）18：00～ （WEB 会議） 
出席者   
高比良雅之、臼井嘉彦、大島浩一、小川葉子、北川和子、鈴木茂伸、曽我部由香、辻英貴、古田実 
 
１）診療ガイダンスの作成 
診療ガイダンスの眼疾患分科会に関連する推奨文のうち、1-2-2 「MRI で（両側性もしくは片側性

の）三叉神経腫大を認める場合、本疾患を鑑別に挙げる」 という項目に関して、当初、疑いのレベル

を（B）として挙げていたが、その疑いのレベルを、強く疑う（A）に挙げるべきではないか、との意

見をエキスパートパネル（川野班長）に戻して合意をいただいた。また、2-2-1 「腫脹した両眼瞼の皮

下に硬結が触れる場合、本疾患の可能性が上昇する（b）」についての解説文について、涙腺・唾液腺疾

患分科会（高橋裕樹先生）の案との擦り合わせを行った。さらに、パート３：病理診断の項目である

「3-1-1 涙腺、唾液腺、または腎に腫大性病変が認められる場合、確定診断のためにその臓器の生検を

行う」についての解説文を作成した。 
２）疾患活動性指標の検討 
 患活動性指標に必要な項目とその評価方法に関し、各分科会に対してグルココルチコイド（GC）の

治療適応ついてのアンケート調査が実施された。眼疾患に関して、①GC 治療開始の判断に必要な項

目、②GC 治療中の再燃/治療強化の判断に必要な項目、③GC 治療の必要性のない項目、を作成した。 
３）「IgG4 関連眼疾患診断基準」の改訂案の公表について 

IgG4 関連眼疾患診断基準の改訂案に関して、注意書き「注意： Ⅰ） 上記１）の３大病変の他に、

視神経症による視力低下・視野障害の発症には特に留意すべきである．」は、病変と症状が混在した記

載になっているので、「注意： Ⅰ） 視神経症による視力低下・視野障害の発症には特に留意すべきで

ある．」に改める案が出され、合意を得た。その論文の作成に関して討議し、2014 年の IgG4 関連眼疾

患診断基準と同様に Japanese Journal of Ophthalmology に投稿する案が出された。 
４）包括診断基準の病理に関する記載について 
改訂された包括診断基準の病理に関する記載によれば、確定診断には線維化が必須である。しかし IgG4
関連眼疾患で最も多く実施される涙腺生検の病理では時に線維化を見ないので、その場合には確定診断

には至らない。この件については全体会議で報告する予定とした。 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
「IgG4 関連疾患の診断基準ならびに診療指針の確立を目指す研究」リンパ節・病理分科会 

 議事録 
 

 
リンパ節・病理分科会 
 
2020 年 7 月 30 日（木）メール会議 
 
出席者：能登原憲司、佐藤 啓、佐藤康晴 
 
内容：IgG4-RD exclusion criteria の validation study について 
 
 
 
2020 年 12 月 18 日（金）web 会議 

 
出席者：能登原憲司、佐藤 啓、西村碧フィリーズ、錦織亜沙美、佐藤康晴 
 
内容： 
・IgG4-RD exclusion criteriaのvalidation studyの途中経過報告 
・班会議での分科会報告内容 

 
 
2021 年 12 月 9 日（木）web 会議 

 
出席者：能登原憲司、佐藤 啓、西村碧フィリーズ、錦織亜沙美、佐藤康晴 
 
内容： 
・IgG4-RD exclusion criteriaのvalidation studyの報告 
・班会議での分科会報告内容 

 
 
 
2022 年 6 月 23 日（木）web 会議 

 
出席者：能登原憲司、佐藤 啓、西村碧フィリーズ、錦織亜沙美、佐藤康晴 
 
内容： 
・iMCD-IPLにおけるIgG4陽性細胞の検討について 
・班会議での分科会報告内容 

 
 
 
2022 年 12 月 16 日（金）メール会議 

 
出席者：能登原憲司、佐藤 啓、西村碧フィリーズ、錦織亜沙美、佐藤康晴 
 
内容： 
・iMCD-IPLにおけるIgG4陽性細胞の検討結果報告 
・班会議での分科会報告内容 
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特大号 
1303-
1307 

2022   

水島伊知郎, 川野充弘 IgG4 関連後腹膜線維症 胆と膵 43 巻臨増

特大号 
1309-
1316 

2022   

錦織亜沙美, 西村碧フィリ

ーズ, 佐藤康晴 
IgG4 関連リンパ節症 胆と膵 43 巻臨増

特大号 
1317-
1321 

2022   

松井 祥子 IgG4 関連疾患の呼吸器病

変 
リウマチ科 68 302

－
309 

2022   

水島伊知郎、川野充弘 IgG4 関連疾患の心血管病

変 
リウマチ科 68 310-

317 
2022 NA 

後藤 浩 【眼疾患のガイドライン

と診療指針解説とアップ

デート】IgG4 関連眼疾患

の診断基準 

眼科 64 1325-
1328 

2022   

能登原 憲司 【知っておきたい病理の

知識】IgG4 関連疾患の病

理 頭頸部を中心に 

耳鼻咽喉科 1(5) 645-
654 

2022   

前原 隆、古賀 理紗子、

中村誠司 
キーワード No.62 
Cytotoxic T cell.  

消化器病学

サイエンス
6(4):48-49, 
2022. 

        

松井 祥子 私の治療 IgG4 関連呼吸

器疾患 
日本医事新

報 
5112 45-46 2022   

松井 祥子 IgG4 関連呼吸器疾患 日本内科学

会誌 
111 2094

－
2101 

2022   

山本 洋, 小松雅宙, 川上 

聡, 上原 剛, 松井祥子 
IgG4 関連呼吸器疾患 日本臨床 80 1455

－
2022   
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1460 

中村誠司 Ⅳ. 治療、2. ドライマウ

ス.  日本臨牀 2022 年 10
月特集「シェーグレン症

候群」 

日本臨牀 80(10) 1647-
1653 

2022   

中村誠司 Ⅴ. 関節リウマチの臓器障

害と合併症・薬剤副作用

対策、8. 口腔障害 ―特に

ドライマウスとその口腔

内合併症についてー. 

日本臨牀

「最新関節

リウマチ学

（第 2 版）

―寛解・治

療を目指し

た研究と最

新治療」、

日本臨牀

社、 

80 巻増刊

号 4 
587-
594 

2022   

中村誠司 Ⅵ. 骨粗鬆症の予防、治

療、管理. 5. 骨粗鬆症の

治療薬の副作用対策. (1) 
顎骨壊死・顎骨骨髄炎.  
日本臨牀増刊号「最新の

骨粗鬆症学（第２版） 

―骨粗鬆症の最新知見

―」 

日本臨牀 81 Suppl 1 352-
359 

2023   

能登原 憲司 今月の話題 膵腺房細胞

の可塑性と acinar-ductal 
metaplasia 

病理と臨床 40(10) 1041-
1045 

2022   

西村碧フィリーズ，錦織亜

沙美，佐藤康晴 
Castleman 病の歴史的背景

と unicentric Castleman 
disease 

病理と臨床 40（11） 1121-
1127 

2022   

錦織亜沙美，西村碧フィリ

ーズ，佐藤康晴 
Idiopathic multicentric 
Castleman disease の分類と

臨床病理学的特徴 

病理と臨床 40（11） 1128-
1133 

2022   

高比良雅之 どのような場合に IgG4 関

連眼疾患を疑い，どのよ

うな検査を行って診断す

べきでしょうか？ 

臨床眼科 76 310-
314 

2022   

前原 隆、宗村龍祐、古賀 

理紗子、中村誠司 
IgG4 関連疾患と木村病に

おける疾患特異的な濾胞

性Ｔ細胞 

臨床免疫・

アレルギー

科  

79(3) 339-
347 

2023   
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中村誠司 免疫の基礎と異常. 

第５章顎口腔の炎症 

白砂兼光、

古郷幹彦 

口腔外科学 医歯薬出版 東京 2020 164-172 

中村誠司 1. 総論、4. 水疱性

疾患、9. 膠原病、免

疫関連疾患、10. 薬

物による病変、11. 

部位に特有な病変. 

第６章 口腔粘膜疾患 

白砂兼光、

古郷幹彦 

口腔外科学 医歯薬出版 東京 2020 176-177、

183-186、

199-201、

201-204、

204-206 

中村誠司 2. 皮膚および口腔粘

膜疾患、3 白斑を主

症状とする疾患（3-1 

白板症）、4 紅斑・

びらんを主症状とす

る疾患（4-4 紅板

症、4-5 義歯性口内

炎）、4. 唾液腺疾

患、3 機能障害（3-1 

口腔乾燥症（ドライ

マウス）、3-2 流涎

症、3-3 放射線障

害） 

山根源之、

草間幹夫、

久保田英

朗、中村誠

司 

口腔外科学 永末書店 京都 2020 204-206 

中村誠司 第２章 各論、04 消

化器疾患、4 消化管

ポリポーシス：歯科

的留意点 

千葉俊美、

山田浩之 

歯科医師のための

内科学 

医歯薬出版 東京 2021 158 

川 茂幸 自己免疫性膵炎 矢崎義雄 新臨床内科学 改

定第 10 版 

医学書院 東京 2020 698-700 

妹尾浩、塩

川雅広 

自己免疫性膵炎

（AIP） 

竹内勤 免疫・炎症疾患の

すべて 

日本医師会 東京 2020 238-240 

高橋裕樹 IgG4 関連疾患 福井次矢，

高木誠，小

室一成 

今日の治療指針

2021 

医学書院 東京 2021 918-919 

内田一茂、

耕崎拓大、

岡崎和一 

自己免疫性膵炎 岡崎和一、

伊藤鉄英 

膵臓病診療ガイド

ブック 

診断と治療

社 

東京 2020 180-191 

高比良雅之 IgG4 関連眼疾患 後藤浩、小

幡博人 

眼病理アトラス 総合医学社 東京 2020. 

10.15 

186-187 

山本 洋 Ⅳ-B 膠原病肺と類

縁疾患 10 IgG4 関

藤田次郎/喜

舎場朝雄 

間質性肺疾患診療

マニュアル改訂第

南江堂 東京都 1905.7 384-388 
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連呼吸器疾患 3 版 

早稲田優

子、石塚 

全 

7 IgG4 関連呼吸器疾

患 

門田淳一/弦

間昭彦/西岡

安彦 

呼吸器疾患最新の

治療 2021-2022 

南江堂 東京都 2021  

Notohara K, 

Kitagawa H 

Pathology: Non-

neoplastic and 

Neoplastic Diseases 

of the Gallbladder 

Chung JB, 

Okazaki K 

Diseases of the 

Gallbladder 

Springer 

Nature 

Singapore 

Pte Ltd 

Singapore 2020 25-43 

能登原憲司 膵炎の病理 中沼安二, 

古川徹, 福

村由紀 

膵臓を診る医師の

ための膵臓病理テ

キスト 

南江堂 東京 2020 68-90 

能登原憲司 膵疾患の病理 日本膵臓学

会教育委員

会 

膵臓病診療ガイド

ブック 

診断と治療

社 

東京 2020 15-23 
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塩川 雅広 自己免疫性膵炎 自

己抗体としての血清

バイオマーカー

（laminin 511） 

日野 啓 肝胆膵 アークメデ

ィア 

 
2021  611-615 

 

 

Tanaka A. Immunoglobulin G4-

Related Sclerosing 

Cholangitis. 

Floreani A. 
Disease of the 

Liver and 

Biliary Tree. 

Springer 

 

 
2021 

 

153-168 

 

 

酒井 新、増田 

充弘、児玉 裕

三 

 

【膵臓症候群(第 3

版)-その他の膵臓疾

患を含めて-】膵炎 

1 型自己免疫性膵炎

(IgG4 関連膵炎) 

 
日本臨床 

 

日本臨床社 

 
東京 

2021 

 

324-329 

 

 

高橋 裕樹 

 

IgG4 関連疾患 
矢崎義雄・

小室一成 

内科学 改訂第 12

版 

 

朝倉書店 東京 2022 

 

III-431-

436 

 

高橋 裕樹 IgG4 関連疾患 土屋弘行ほ

か 

今日の整形外科治

療指針 第 8版 

医学書院 東京 2021 197 

内田一茂 自己免疫性膵炎 矢崎義雄、

小室一 

朝倉内科学 朝倉書店 東京 2021 III-317-

319 

内田一茂 膵臓の免疫異常 下瀬川 

徹、渡辺 

守 

専門医のための消

化器病 

医学書員 東京 2021 594-597 

正木康史、上田

祐輔、柳澤浩

人 、在田幸太

郎、坂井知之. 

XI 縦隔疾患

Castleman 病. 
 

別冊 日本臨床 

領域別症候群シリ

ーズ No.21 呼吸器

症候群（第３版）

―その他の呼吸器

疾患を含めてー 

日本臨床社 

 

東京 2021 195-198 

高比良雅之 

 

IgG4 関連眼疾患の

特徴と治療法につい

て教えてください． 

木下茂 

 

あたらしい眼科 

2021 年 38 臨時

増刊号 眼科手術 

Q＆A 

メディカル

葵出版 

東京 

 

2021 

 

292 

 

尾山徳秀 眼窩腫瘍に対して生

検か全摘出かをどの

ように決めるのでし

ょうか 

木下茂 

 

あたらしい眼科 

2021 年 38 臨時

増刊号 眼科手術 

Q＆A 

メディカル

葵出版 

 

東京 

 

2021 

 

288 

 

高橋正明，藤永

康成 

血管炎症候群のすべ

て 

立石宇貴

秀，磯部光

章，前嶋康

浩 

臨床放射線 66 巻

臨時増刊号 

金原出版株

式会社 

東京都 

 

2021 1233-1238 

 

川野充弘, 松井

祥子 

キャッスルマン病の

関連疾患, IgG4 関

連疾患 

吉崎和幸, 

川上 純 

キャッスルマン

病, TAFRO 症候群 

フジメディ

カル出版 

大阪 

 

2022 

 

120－125 

能登原憲司 

 

自己免疫性膵炎の生

検組織 

下瀬川徹・

渡辺守（監

専門医のための消

化器病学 第 3 版 

医学書院 

 

東京 

 

2021 

 

633-636 
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修）、木下

芳一・金子

周一・樫田

博史・村上

和成・安藤

朗・糸井隆

夫（編集） 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

能登原憲司 

 

膵細胞診・膵病理組

織検査 

岡崎和一 

 

別冊『日本臨

牀』：膵臓症候群

（第 3 版） 

日本臨牀社 

 

東京 

 

2021 

 

28-31 

 

石川秀樹 

 

がんの化学予

防 

2．アスピリ

ンによる大腸

腺腫、大腸癌

の化学予防 

 
癌と化学療法 

 

癌と化学療

法社 

 

東京 

 

 

2021 

 

 

1425 - 

1428 

 

 

石川秀樹 家族性大腸腺腫症 
 

週刊日本医事新報 日本医事新

報社 

東京 2021 34-35 

秋山 泰樹、荒瀬 

光一、永田 淳、

井上 譲、鳥越 

貴行、遠山 篤

史、富崎 一向、

石井 雅宏、島尻 

正平、 

田中 久美子、吉 

野 潔、藤本 直 

浩、高山 哲治、

石川 秀樹、石田 

秀行、平田 敬治 

デスモイド腫瘍によ

る尿性腹水をきたし

た 

家族性大腸腺腫症の

1 例 

 

 
遺伝性腫瘍 

 

 

 

 

(一社)日本

遺伝性腫瘍

学会 

 

 

 

東京 

 

 

 

 

 

 

2021 

 

36-40 
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中村誠司 8. 唾液の基礎知

識. 公益社団法人

日本介護福祉協

会・一般社団法人

日本口腔ケア学会

監修、 

 竹内一夫

編 

介護福祉士のた

めの口腔ケアマ

ニュアル 

一般財団

法人口腔

保健協会 

  2022 48-50 

中村誠司 Ⅰ編 口腔癌、口腔

潜在的悪性疾患の

診断、2 口腔癌の

臨床像とその鑑別. 

  口腔癌 〜診断

と治療、整容・

機能回復〜 

医歯薬出

版 

東京 2022   

中村誠司 Chapter 4 歯科関

連疾患と薬物療

法、5. 口腔粘膜疾

患と薬物療法、③ 

口腔乾燥症（ドラ

イマウス） 

金子明

寛、他編 

歯科におけるく

すりの使い方 

2023-2026 

デンタル

ダイヤモ

ンド社 

東京 2022 246-250 

正木康史，川端 

浩，川野充弘， 

岩城憲子，鈴木律

朗 

キャッスルマン病

の疫学，発生率，

統計的事項 

吉崎和

幸、川上 

純 

編 

キャッスルマン

病，TAFRO 症候

群 

有限会社

フジ 

メディカ

ル出版 

大阪 2022 25-28 

佐藤康晴 キャッスルマン病

の病理 

吉崎和

幸，川上 

純 

キャッスルマン

病，TAFRO 症候

群 

フジメデ

ィカル 

出版 

大阪 2022 29-35 

生島壮一郎, 松井

祥子, 山本 洋 

キャッスルマン病

の検査成績, リン

パ節外病変-肺病変 

吉崎和幸, 

川上 純 

キャッスルマン

病,TAFRO 症候群 

フジメデ

ィカル出

版 

大阪 2022 51－56 

川野充弘, 松井祥

子 

ャッスルマン病の

関連疾患, IgG4 関

連疾患 

吉崎和幸, 

川上 純 

キャッスルマン

病,TAFRO 症候群 

フジメデ

ィカル出

版 

大阪 2022 120－

125 

正木康史，黒瀬 

望，川端 浩 

キャッスルマン病

の関連疾患  

４）その他の疾患 

腫瘍，膠原病 

吉崎和

幸、川上 

純 

編 

キャッスルマン

病，TAFRO 症候

群 

有限会社

フジ 

メディカ

ル出版 

大阪 2022 134-141 

正木康史 血液・造血器の疾

患 17-10．白血球

疾患 17-10-1．総

論 

矢崎義

雄、小室

一成 

総編集 

内科学  

第 12 版 

朝倉書店 東京 2022 97-100 

正木康史 Castleman 病

/TAFRO 症候群 

鈴木隆

浩、竹中

克斗、池

添隆之編

集 

専門医のための

血液病学 

医学書院 東京 2022 260-263 

高比良雅之 IgG4 関連眼疾患 福井次

矢、高木

誠、小室

一成 

今日の眼疾患治

療指針 第 4版 

医学書院 東京 2022 933-934 
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高比良雅之 IgG4 関連疾患 大鹿哲

郎・園田

康平・近

藤峰生・

稲谷大 

新篇眼科プラク

ティス 4 眼科

薬物療法リファ

レンス 

文光堂 東京 2022 272-273 

梅原 久範     ユー  レイズ

ミー  アップ

「患者さんあり

がとう。そして

ごめんね。」 

幻冬舎 東京 2022 296 

石川秀樹 難病のレジストリ 三浦克

之・玉腰

暁子・尾

島俊之 

日本疫学

会［監

修］ 

疫学の事典 朝倉書店 東京 2022 第 10 章 

難病の

疫学 

10-4 

P218-

219 
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渡辺浩二、千葉和郎、神澤輝実 自己免疫性膵炎における胆嚢病変

（IgG4 関連胆嚢炎）についての検討

（ワークショップ） 

第 62 回日本消化器病学会大会 

千葉和郎、菊山正隆、神澤輝実 IgG4 関連硬化性胆管炎に併存した胆管

上皮内癌の 1切除例（ワークショッ

プ） 

第 56 回日本胆道学会学術集会 

菊田和宏, 岡崎和一, 正宗淳 全国調査からみた自己免疫性膵炎の現

状 

第 106 回日本消化器病学会総会 

佐野貴紀, 菊田和宏, 鍋島立秀、本

郷星仁, 濱田晋, 粂潔, 正宗淳 

自己免疫性膵炎の前向き追跡調査 第 51 回日本膵臓学会大会 

山田 恭孝、増田 充弘、児玉 裕三 自己免疫性膵炎における造影 CT による

fECV を用いた膵萎縮の予測 

第 106 回 日本消化器病学会総

会 

山田 恭孝、増田 充弘、児玉 裕三 造影 CT による自己免疫性膵炎ステロイ

ド治療後の耐糖能異常予測 

第 62 回 日本消化器病学会大会

田ノ上史郎 Characteristics of the Natural 

Course of Patients With IgG4-

Related Disease and Autoimmune 

Pancreatitis without Steroid 

Therapy  

51th JPS Annual Meeting 

January 8 – 9, 2021 Kobe, 

Online 

Panel Discussion 1「 Long-

term prognosis of autoimmune 

pancreatitis」 

永幡研、神田真聡、菅原正成、鈴木

知佐子、淡川照仁、高橋裕樹． 

中枢性尿崩症を呈する IgG4 関連下垂体

炎のフォロー中に発熱とともに再燃を

生じた IgG4 関連疾患の一例． 

第 35 回日本臨床リウマチ学会

（e-congress) 

雨池秀憲、菅原正成、神田真聡、鈴

木知佐子、畠中正光、高橋裕樹． 

IgG4 関連尿細管間質性腎炎に対する

MRI 拡散強調像（DWI-b800）の有用性に

関する検討． 

第 48 回日本臨床免疫学会総

会.(e-congress） 

高橋裕樹 IgG4 関連疾患-新たな展開- 第 117 回日本内科学会（東京） 

内田一茂、岡崎和一 消化器領域から見た IgG4 関連疾患研究

の進歩 自然免疫反応から見た 1 型自

己免疫性膵炎の病態生理 

第 63 回日本消化器病学会大会 

坪井洋人、本田文香、小野由湖、安

部沙織、高橋広行、近藤裕也、松本

功、住田孝之 

IgG4 関連疾患における RNA-Seq を用い

た T 細胞/B 細胞特異的発現遺伝子の同

定 

第 64 回日本リウマチ学会総会・

学術集会 

本田文香、坪井洋人、小野由湖、安

部沙織、高橋広行、伊藤清亮、山田

和徳、川野充弘、近藤裕也、松本

功、住田孝之 

IgG4 関連疾患モデルマウス（LAT マウ

ス）における CCL8/CCL1-CCR8 経路の解

析 

第 64 回日本リウマチ学会総会・

学術集会 
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伊野和馬、中野和久、岩田慈、中山

田真吾、園本格士朗、宮崎佑介、河

邊明男、吉成紘子、田中良哉 

低補体血症性蕁麻疹様血管炎が先行発

症した IgG4 関連腎臓病の一例 

第 61 回九州リウマチ学会 

藤田悠哉、中野和久、岩田慈、中山

田真吾、園本格士朗、宮﨑佑介、河

邊明男、吉成紘子、田中良哉 

SLE に IgG4 関連腎臓病を合併した一例 第 61 回九州リウマチ学会 

井上嘉乃，久保智史，中山田真吾， 

中野和久，岩田 慈，花見健太郎， 

福與俊介，宮川一平，宮崎佑介， 

河邊明男，田中良哉 

IgG4 関連疾患 (IgG4-RD) におけるフラ

クタルカイ ン受容体 (CX3CR1) 陽性ヘ

ルパー T 細胞の意義 

第 48 回日本臨床免疫学会総会 

宮崎 佑介、中山田 真吾、井上 

嘉乃、久保 智史、中野 和久、岩

田 慈、河邉 明男、吉成 紘子、

大久保 直紀、田中 良哉 

IgG4 関連疾患における免疫フェノタイ

ピングによる 

病原性細胞と治療標的の同定 

第 117 回日本内科学会総会 

Yoshino Inoue, Satoshi Kubo, 

Shingo Nakayamada, Kazuhisa 

Nakano, Shigeru Iwata, Kentaro 

Hanami, Shunsuke Fukuyo, Ippei 

Miyagawa, Yusuke Miyazaki, Akio 

Kawabe, Yoshiya Tanaka 

Fractalkine receptor (CX3CR1) 

positive helper T cells 

characterize IgG4-related disease 

(IgG4-RD) 

第 64 回日本リウマチ学会総会 

善利 麻理子, 比嘉 眞理子, 一城 

貴政, 土方 麻衣, 高橋 宏行, 石井 

壽晴, 仲里 朝周, 黒瀬 望, 正木 

康史, 弘世 貴久 

TAFRO 症候群の発症 3年前に多中心性

Castleman 病様リンパ増殖性疾患が存在

していた 1 例 

日本内科学会第 665 回関東地方

会 

20201212 東京 

藤本信乃, 山田和徳, 坂井知之, 川

端 浩, 水田秀一, 福島俊洋, 正木

康史 

薬剤性が疑われる大動脈炎を発症した

１例 

第 64 回日本リウマチ学会総会・

学術集会 

20200817 WEB 開催 

 辻聡一郎, 小黒英里, 井畑 淳, 和

泉泰衛, 岡本 亨, 片山雅夫, 末永

康夫, 末松栄一, 松井利浩, 吉澤 

滋, 尾崎吉郎, 藤井隆夫, 正木康

史, 松井 聖, 藤原弘士, 大島至

郎, 當間重人, 佐伯行彦 

全身性エリテマトーデスの活動性マー

カーとしての単球 CD64 分子数値 

第 64 回日本リウマチ学会総会・

学術集会 

20200817 WEB 開催 

柴田 匡, 藤本信乃, 柳澤浩人, 坂

井知之, 正木康史 

血管内大細胞型 B 細胞リンパ腫、皮膚

亜型の一例 

第 31 回日本老年医学会北陸地方

会 

20201031 石川 

内山理恵, 在田幸太郎, 柳澤浩人, 

藤本信乃, 坂井知之, 山田和徳, 川

端 浩, 福島俊洋, 水田秀一, 正木

康史 

高齢発症関節リウマチの増悪と化膿性

関節炎との鑑別が問題となった一例 

第 31 回日本老年医学会北陸地方

会 

20201031 石川 

正木康史 Castleman 病/TAFRO 症候群と検査 第 21 回日本検査血液学会学術集

会 

20200711 WEB 開催（石川） 
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臼井嘉彦 炎症性眼疾患における新規バイオマー

カーの創出 古典的検査からオミック

ス解析まで 

第 124 会日本眼科学会総

会，             

（2020 年 4 月 27 日-5 月 28 日 

Web 開催） 

禰津直也,臼井嘉彦,朝蔭正樹, 清水

広之,坪田欣也,山川直之, 高梨正

勝, 黒田雅彦, 後藤 

浩                               

眼窩リンパ増殖性疾患における miRNA

の網羅的解析. 

第 124 会日本眼科学会総

会，             

（2020 年 4 月 27 日-5 月 28 日 

Web 開催） 

濱岡祥子、高比良雅之、杉山和久 視神経周囲に腫瘤がみられた IgG4 関連

眼疾患の検討 

第 74 回 日本臨床眼科学会    

(2020 年 11 月 5 日～12 月 6 日 

Web 開催） 

Kawano M. Recent topics in diagnosis and 

treatment of IgG4-related disease. 

2020 ACR/ARP annual meeting 

（2020 年 11 月 9 日 Web 

meeting） 

川野充弘、佐伯敬子、中島衡、IgG4

関連腎臓病ワーキンググループ 

IgG4 関連腎臓病診断基準 2011 の改訂 第 63 回日本腎臓学会学術総会 

（2020 年 8 月 11 日 Web 

meeting） 

川野充弘 全身病としての IgG4 関連疾患に視る腎

病変  

第 50 回日本腎臓学会東部学術大

会 

（2020 年 9 月 27 日 Web 

meeting） 

Mizushima I, Yamano T, Kawahara 

H, Hibino S, Nishioka R, Zoshima 

T, Hara S, Ito K, Fujii H, 

Kawano M 

Positive disease-specific 

autoantibodies lower diagnostic 

sensitivity but have little 

clinical significance in diagnosing 

IgG4-related disease using the 2019 

ACR/EULAR classification 

criteria in daily clinical practice 

2020 EULAR 

（2020 年 6 月 6 日 Web 

meeting） 

佐伯敬子、川野充弘、乳原善文、谷

口義典、斉藤喬雄、中島衡 

IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準の

検証-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキング

グループ(WG)による多施設研究 

第 64 回日本リウマチ学会総会 

（2020 年 8 月 17 日 Web 

meeting） 

Saeki T, Kawano M, Nagasawa T, 

Ubara Y, Tanigaki Y, Yanagita M, 

Nishi S, Nagata M, Hisano S, 

Yamaguti Y, Saito T, Nakashima H 

Validation of the 2019 ACR/EULAR 

classification criteria for IgG4-

related disease in a Japanese 

kidney disease cohort: a multi-

center retrospective study by the 

IgG4-related kidney disease (IgG4-

RKD) working group of the Japanese 

Society of Nephrology 

2020 EULAR 

（2020 年 6 月 6 日 Web 

meeting） 

佐伯敬子、川野充弘、長澤将、乳原

善文、谷口義典、柳田素子、西慎

一、長田道夫、山口裕、斉藤喬雄、

中島衡 

IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)診断基準の

検証-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキング

グループによる多施設研究 

第 63 回日本腎臓学会学術総会 

（2020 年 8 月 11 日 Web 

meeting） 



192 
 

水島伊知郎, 山野高弘, 川原寛之, 

日比野真也, 柘植俊介, 蔵島乾, 西

岡亮, 原怜史, 伊藤清亮, 藤井博, 

川野充弘 

IgG4 関連動脈周囲炎における動脈硬化

の影響 

第 64 回日本リウマチ学会総会・

学術集会 

笠島里美 IgG4 関連動脈病変のマトリックスメタ

ロプロテナーゼ発現 

第 109 回日本病理学会総会 

川島篤弘，笠島里美 IgG4 関連疾患が疑われた収縮性心外膜

炎の 1 例 

第 109 回日本病理学会総会 

笠島里美 血管治療後の IgG4 関連腹部大動脈瘤の

予後予測因子 

第 67 回日本臨床検査医学会学術

集会 

笠島史成、山本宜孝、松本 康、川

島篤弘、笠島里美 

IgG4 関連血管病変における炎症所見、

血清 interleukin-6 上昇の意義 

第 120 回日本外科学会定期学術

集会 

笠島史成、山本宜孝、松本 康、川

島篤弘、笠島里美 

IgG4 関連炎症性腹部大動脈瘤に対する

外科的治療の有効性 

第 48 回日本血管外科学会学術総

会 

山本 洋，小松雅宙，安尾将法，牛

木淳人，上原 剛，中島智之，川上 

聡，松井祥子，花岡正幸 

Sarcoidosis における血清 CCL1 の疾患

活動性マーカーとしての有用性 

第 40 回日本サルコイドーシス/

肉芽腫性疾患学会総会 

小松 雅宙, 山本 洋, 曽根原 圭, 

町田 良亮, 市山 崇史, 牛木 淳人, 

安尾 将法, 本田 孝行, 花岡 正幸 

サルコイドーシス、IgG4 関連疾患にお

ける血清 CCL1 の検討 

第 60 回日本呼吸器学会学術講演

会 

Komatsu. M, Yamamoto. H, Yasuo. 

M, Aushiki. A, Nakajima. T, 

Uehara. T, Kawakami. S, Hanaoka. 

M 

Potential Utility of Serum C-C 

Chemokine Ligand 1 (CCL1) in 

Sarcoidosis: A Comparison to IgG4-

Related Disease 

ATS 2020 International 

Conference 

Masamichi Komatsu, Hiroshi 

Yamamoto, Shoko Matsui, Tomohisa 

Baba, Atsushi Miyamoto, Tomohiro 

Handa, Keisuke Tomii, Yuko 

Waseda, Masashi Bando, Haruyuki 

Ishii, Yasunari Miyazaki, Tae 

Iwasawa, Takeshi Johkoh, Akihiko 

Yoshizawa, Yasuhiro Terasaki, 

Akira Hebisawa, Tamiko Takemura, 

Yoshinori Kawabata, Masayuki 

Hanaoka, Takeshi Ogura 

Seventeen cases of “IgG4-positive 

interstitial pneumonia” 

characterized by elevated serum 

IgG4 levels and IgG4-positive 

plasma cell infiltrations in the 

lungs 

2020 ERS International 

Congress 

Midori Filiz Nishimura, Takuro 

Igawa, Tadashi Yoshino, Yasuharu 

Sato 

Clinicopathological analysis of 

lung lesions in plasma cell type 

idiopathic multicentric Castleman 

disease and IgG4-related disease 

第 109 回日本病理学会総会 

能登原憲司, 神澤輝実, 田尻琢磨, 

福嶋敬宜, 古川徹, 山口浩, 川茂

幸, 岡崎和一 

「自己免疫性膵炎生検診断のためのガ

イダンス」の作成 

第 51 回日本膵臓学会大会 
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能登原憲司 自己免疫性膵炎―生検診断における病

理像の捉え方と細胞診の意義 

第 59 回日本臨床細胞学会秋季大

会 

能登原憲司 スライドセミナー「膵の病理（非腫瘍

および腫瘍）」 

2020 年度国際病理アカデミー日

本支部病理学教育セミナー 

能登原憲司, 神澤輝実, 田尻琢磨, 

福嶋敬宜, 古川徹, 山口浩, 川茂

幸, 岡崎和一 

「自己免疫性膵炎生検診断のためのガ

イダンス」の作成 

第 109 回日本病理学会総会 
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学会発表 令和３年度 

発表者氏名 演題名 学会名 

Kazuichi Okazaki Current Perspectives on IgG4-

related Disease in the Field of 

Gastroenterology in Japan 

The 4th International 

Symposium on IgG4-RD 

渡邉浩二、神澤輝実、五十嵐良典 IgG4 関連胆嚢炎の臨床的検討 第 108 回日本消化器病学会総会

ワークショップ 

Koji Watanabe, Terumi Kamisawa Gallbladder wall thickening in 

patients with IgG4-related 

diseases, with special emphasis on 

IgG4-related cholecystitis 

第 4 回国際 IgG4 関連疾患シン

ポジウム 

仲程純、菊山正隆、堀口慎一郎、千

葉和郎、田畑宏樹、神澤輝実 

自己免疫性膵炎の維持療法終了後に膵

体部眼を発症した症例 

第 75 回日本消化器画像診断研

究会 

 

Takanori Sano, Kazuhiro Kikuta, 

Atsushi Masamune 

 

The M-ANNHEIM-AiP-Activity Score is 

useful for predicting relapse of 

type 1 autoimmune pancreatitis. 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Realted 

Diseases. 

佐野貴紀, 菊田和宏, 正宗淳 

 

前向き追跡調査からみた自己免疫性膵

炎に対するステロイド治療の有効性と

有害事象の現 

第 107 回日本消化器病学会総会 

 

Kawa S, Maruyama M, Watanabe T. 

 

Main symposium 6 “Treatment 

guideline for IgG4-RD”, Damage in 

IgG4-RD. 

 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

diseases. The 13th Annual 

Meeting of Japanese 

Association of IgG4-related 

disea. 

Masahiro Shiokawa,Takeshi 

Kuwada, Sakiko Ota, Takeharu 

Nakamura, Hiroyuki Yoshida, 

Nobuyuki Kakiuchi, Saiko Marui,  

Yuko Sogabe, Toshihiro Morita, 

Tomoaki Matsumori, Atsushi Mima, 

Yoshihiro Nishikawa, Tatsuki 

Ueda, Norimitsu Uza, Kodama Yuzo 

Tsutomu Chiba, Hiroshi Seno 

Antigens and autoantibodies in 

IgG4-RD: 

 Laminin-511, Galectin-3, Annexin-

11, and others 

 

 

 

 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

diseases 

The 13th Annual Meeting of 

Japanese Association of 

IgG4-related diseases 

 

Tanaka A. 

 

Current topics on IgG4-related 

sclerosing cholangitis 

Shanghai International 

Conference of 

Gastroenterology 2021 

(Invited lecture) 

小島 英哲, 北郷 実, 岩崎 栄典, 

眞杉 洋平, 奥田 茂男, 八木 洋, 

阿部 雄太, 長谷川 康, 堀 周太郎, 

田中 真之, 中野 容, 北川 雄光 

 

自己免疫性膵炎の長期経過観察中に併

発した膵癌に対し膵体尾部切除術を施

行した一例 

日本消化器病学会関東支部例会 
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權田 真知, 孝橋 信哉, 長尾 佳映, 

猪股 典子, 植村 久尋, 増田 重人, 

芦名 茂人, 阿部 晶平, 山川 康平, 

辻前 正弘, 田中 雄志, 柿原 茉耶, 

田中 俊多, 山田 恭孝, 中野 遼太, 

酒井 新, 小林 隆, 塩見 英之, 増

田 充弘, 児玉 裕三 

IgG4 関連疾患 up-to-date:病態、診

断、治療の最新知見 当院における自

己免疫性膵炎の長期予後と悪性腫瘍の

発症および再燃リスク因子の検討 

 

日本膵臓学会 

 

濱田嵩史,田ノ上史郎,井戸章雄 

 

当科における自己免疫性膵炎と発癌リ

スクに関する検討 

第 118 回 日本消化器病学会九

州支部例会 

ワークショップ 2 

Yukako Kadomatsu, Shiroh Tanoue, 

Akio Ido 

 A case of IgG4-related sclerosing 

mesenteritis diagnosed by 

endoscopic ultrasonographic fine 

needle aspiration histology. 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases 

  

永幡 研, 神田 真聡, 菅原 正成, 

鈴木 知佐子, 高橋 裕樹 

IgG4 関連疾患における tubarial 

salivary glands 病変に関する検討 

第 65 回日本リウマチ学会 

川村 志野, 宮越 郁子, 藤田 梨恵, 

菅原 正成, 永幡 研, 鈴木 知佐子, 

神田 真聡, 高橋 裕樹, 山本 元久 

当院における IgG4 関連疾患患者の再燃

と服薬自己管理の現状 

 

第 65 回日本リウマチ学会 

 

 

永幡 研, 神田 真聡, 菅原 正成, 

鈴木 知佐子, 高橋 裕樹 

IgG4 関連疾患における血清 IgG4 値の早

期正常化は予後関連因子である 

第 29 回日本シェーグレン症候

群学会 

永幡 研, 神田 真聡, 菅原 正成, 

鈴木 知佐子, 高橋 裕樹 

IgG4 関連疾患における糖化アルブミン

に関する検討 

第 29 回日本シェーグレン症候

群学会 

Nagahata K, Kanda M, Sugawara M, 

Suzuki C, Takahashi H. 

 

Non-normalization of serum IgG4 

levels within 180 days after 

corticosteroid treatment can be a 

risk of disease relapse in IgG4-

related disease 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases 

The 13th Annual Meeting of 

Japanese Association of 

IgG4-Related Diseases 

Kazushige Uchida, Kazuichi 

Okazaki 

 

Immunological mechanisms in 

Pathophysiology of Type 1 

Autoimmune Pancreatitis, 

第 107 回日本消化器病学会総会 

The 3rd JSGE Asian Session  

Kazushige Uchida 

 

The immunological mechanisms 

involved in the pathophysiology of 

type 1 autoimmune pancreatitis. 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

Disease: diagnosis and 

treatment development 

吉藤 元，権 淳英.  

 

【シンポジウム 3: IgG4 関連疾患の病

因・病態と治療】ヒト IgG4 ノックイン

マウスの検討.  

日本シェーグレン症候群学会

（オンライン），2021 年 9 月 25

日（口演） 
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坪井洋人、本田文香、安部沙織、高

橋広行、近藤裕也、松本功、住田孝

之 

 

RNA-Seq を用いた IgG4 関連疾患病変局

所の T/B 細胞特異的発現変動遺伝子の

同定 

 

 

 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

 

本田文香、坪井洋人、安部沙織、高

橋広行、伊藤清亮、山田和徳、川野

充弘、浅野謙一、田中正人、近藤裕

也、松本功、住田孝之 

IgG4 関連疾患モデルマウス（LAT マウ

ス）における CCL8-CCR8 経路の病態形

成での役割と治療標的の可能性 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

 

田渕大貴、坪井洋人、杉田稔貴、西

山泰平、寺崎真由、岡本翔太、寺崎

俊彦、清水優、本田文香、栁下瑞

希、藏田泉、大山綾子、安部沙織、

長田侑、髙橋広行、萩原晋也、近藤

裕也、住田孝之、松本功  

IgG4 関連疾患におけるステロイド治療

後の再燃例の検討    

 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

 

 

本田文香、坪井洋人、東光裕史、安

部沙織、高橋広行、伊藤清亮、山田

和徳、川野充弘、浅野謙一、田中正

人、近藤裕也、松本功、住田孝之 

IgG4 関連疾患モデルマウス（LAT マウ

ス）における CCL8-CCR8 経路の病態形

成での役割と治療標的の可能性 

 

第 29 回 日本シェーグレン症

候群学会 学術集会 

 

相馬奈生、杉田稔貴、坪井洋人、植

松奈々、川島朗、佐藤亮太、安部沙

織、柳下瑞希、萩原晋也、近藤裕

也、松本功 

ステロイド減量後早期に冠動脈周囲腫

瘤の再燃を呈した IgG4 関連疾患の 1 例 

 

2021 年 日本 IgG4 関連疾患学

会 Web 症例検討会 

 

本田文香、坪井洋人、東光裕史、安

部沙織、高橋広行、伊藤清亮、山田

和徳、川野充弘、浅野謙一、田中正

人、近藤裕也、松本功、住田孝之 

IgG4 関連疾患モデルマウス（LAT マウ

ス）における CCL8-CCR8 経路の病態形

成での役割と治療標的の可能性 

第 49 回 日本臨床免疫学会総

会 

 

Yoshiya Tanaka 

 

Potential therapeutic targeting 

bridgefrom innate immunity to 

acquired immunity  

 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

diseases, The 13th Annual 

Meeting of Japanese 

Association of IgG4-related 

diseases (special lecture) 

Kitayushu 

令和 3年 12 月 2-4 日 

Shingo Nakayamada, Yoshino 

Inoue, Satoshi Kubo, Yoshiya 

Tanaka 

 

T cell subset in IgG4-related 

disease 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

diseases, The 13th Annual 

Meeting of Japanese 

Association of IgG4-related 

diseases (symposium) 

Kitayushu 

令和 3年 12 月 2-4 日 
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正木康史 

 

Castleman 病とその周辺疾患について 

 

日本リウマチ学会中部支部学術

集会第 32 回中部リウマチ学会 

特別企画、2021.09.17、WEB 開

催 

山之内弥矢, 山田和徳, 山﨑恵大, 

上田祐輔, 柳澤浩人, 岩男 悠, 在

田幸太郎, 河南崇典, 坂井知之, 水

田秀一, 福島俊洋, 古市賢吾, 正木

康史 

間質性肺炎に加え半月体形成性腎炎を

呈したシェーグレン症候群の１例 

 

第 29 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会、2021.09.24、

WEB 開催 

Yasufumi Masaki 

 

Related disease on Castleman 

disease 

 

The 1st International 

Symposium on Castleman 

Disease、2021.09.16、WEB 開

催． 

  

林 義大、小西一典、高垣雄太、中

川 淳、平井太郎、門野 至、北田

宗弘、古家大祐、在田幸太郎、正木

康史 

骨髄異形成症候群に合併した両側副腎

梗塞の１例、第 245 回日本内科学会北

陸地方会 

 

  

2021.09.05、ハイブリット開催

（内灘）  

 

上田祐輔, 柳澤浩人, 岩男 悠, 在

田幸太郎, 坂井知之, 河南崇典, 山

田和徳, 水田秀一, 福島俊洋, 正木

康史  

 

本態性血小板血症から発症した前駆 T

細胞性急性リンパ芽球性白血病の一例 

 

第 39 回日本血液学会北陸地方

会、2021.07.10、WEB 開催． 

 

  

藤本信乃, 山田和徳, 坂井知之, 水

田秀一, 川端 浩, 正木康史 

メポリズマブ投与中に再燃した好酸球

性多発血管炎性肉芽腫症(EGPA)の１例 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会、2021.04..26、

WEB 開催． 

Goto H. Demography, clinical manifestations 

and differential diagnosis of IgG4-

related ophthalmic disease. 

The 4th International 

Symposium on 

IgG4-Related Diseases 

Takahira M, Hamaoka S, Yamada Y, 

Nakazawa K, Sugiyama K. 

Cases of IgG4-positive orbital MALT 

lymphoma.  

The 4th International 

Symposium on 

IgG4-Related Diseases 

Usui Y, Nezu N, Asakage M, 

Shimizu H, Tsubota K, Kuroda M, 

Goto H. 

Distinctive Tissue and Serum 

MicroRNA Profile of IgG4-Related 

Ophthalmic Disease and MALT 

Lymphoma． 

The 4th International 

Symposium on 

IgG4-Related Diseases 

Tsubota K, Usui Y, Nemoto R, 

Goto H.  

 

Identification of markers 

predicting clinical course in 

patients with IgG4-related 

ophthalmic disease by unbiased 

clustering analysis. 

The 4th International 

Symposium on 

IgG4-Related Diseases 
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Wakita R, Usui Y, Asakage M, 

Shimizu H, Nezu N, Yamakawa N, 

Sugimoto M, Goto H.  

Leveraging multilayered omics data 

for IgG4-related ophthalmic 

disease. 

The 4th International 

Symposium on 

IgG4-Related Diseases 

Shimizu H, Usui Y, Sugimoto M, 

Tsubota K, Nezu N, Asakage M, 

Wakita R, Goto H.  

Metabolic profiles of IgG4-related 

ophthalmic disease and orbital MALT 

lymphoma. 

The 4th International 

Symposium on 

IgG4-Related Diseases 

高比良雅之、安積淳、臼井嘉彦、大

島浩一、小川葉子、尾山徳秀、北川

和子、鈴木茂伸、 

曽我部由香、辻英貴、古田実、 後

藤浩 

IgG4 関連眼疾患の診断基準の改定なら

びに重症度分類の策定について 

第 38 回日本眼腫瘍学会 2021 

山田祐太朗、高比良雅之、濱岡祥

子、杉山和久 

光覚なしから視力が改善した IgG4 関連

視神経症の１例 

第 38 回日本眼腫瘍学会 2021 

高比良雅之 

 

IgG4 関連眼疾患の鑑別疾患 

 

第 29 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会 

 

 

赤水尚史 

 

甲状腺分野における過去 30 年の進歩と

未来 

 

第 31 回臨床内分泌代謝 Update 

 

 

川野充弘 

 

IgG4 関連疾患ーACR/EULAR 分類基準と

我が国の経験ー 

 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

 

 

Kawano M. 

 

IgG4-related kidney disease and 

IgG4-related 

periaortitis/retroperitoneal 

fibrosis 

23rd Asia-Pacific League of 

Associations for 

Rheumatology Congress 

Kawano M. 

 

IgG4-related disease and 

multicentric Castleman disease  

 

  

The 1st International 

Symposium on Castleman 

Disease  

Kawano M. 

 

Are two types of pathophysiology 

happening at the same time in IgG4-

related kidney disease? 

4th International Symposium 

on IgG4-related diseases 

水島伊知郎、申崇、宮永達人、吉延

貴弘、干場涼平、蔵島乾、西岡亮、

原怜史、鈴木康倫、伊藤清亮、川野

充弘 

2019ACR/EULAR 分類基準を用いた IgG4

関連疾患診断における疾患特異的自己

抗体陽性の意義 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

 

  IgG4 関連疾患における血清 IgA 高値例

の検討 

 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 
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柘植俊介、水島伊知郎、藤澤雄平、

西岡亮、蔵島乾、原怜史、鈴木康

倫、伊藤清亮、川野充弘 

 

山本元久、上原昌晃、山崎広貴、吉

川賢忠、水島伊知郎、庄田宏文、吉

藤元、川野充弘、髙橋裕樹、藤尾圭

志、田中廣壽 

機械学習に基づく IgG4 関連疾患の診断

支援の試み 

 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

  

春藤英明、藤井博、鈴木一如、中島

昭勝、干場涼平、伊藤清亮、水島伊

知郎、川野充弘 

頚部リンパ節病変のみの IgG4 関連リン

パ節症と考えられた 2例 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

道谷直樹、藤井博、鈴木一如、中島

昭勝、西岡亮、水島伊知郎、川野充

弘 

血清 IgG4 値正常の IgG4 関連疾患の特

徴 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

朝倉啓太、須田拓也、鈴木一如、藤

井博、中島昭勝、水島伊知郎、川野

充弘 

 

Mortality and its related factors 

in patients with IgG4-related 

disease: A Japanese single-center 

 study 

EULAR 2021 

 

朝倉啓太、須田拓也、鈴木一如、藤

井博、中島昭勝、水島伊知郎、川野

充弘 

検尿異常及び画像所見を認めず、腎生

検で典型的な IgG4 関連腎臓病の病理所

見を示した一例 

第 32 回中部リウマチ学会学術

集会 

吉田美咲、水島伊知郎、小市真琴、

川原寛之、眞田創、高橋芳徳、柘植

俊介、蔵島乾、西岡亮、原怜史、伊

藤清亮、川野充弘 

リンパ節生検 7 年後に IgG4 関連疾患を

疑う膵・腎病変を認めた一例 

 

第 29 回日本シェーグレン症候

群学会 

 

Kasashima F, Matsumoto Y, 
Kawashima A,  Kasashima S 

Predictors of the progression of IgG4-
relataed AAA after endovascular therapy 
 

The 4th International Symposium 
of IgG4-related Disease:  
diagnosis and treatment 
development Joint with the 13th 
Annual  
meeting of the Japanese 
Association of IgG4-related 
disease, 2021,12, 2-4th 
 

 

Kasashima S, Kawashima A, Kurose N, 
Ikeda H, Ozaki S 

 

Histopathological analysis of the tertiary 
lymphoid tissue of IgG4-related sclerosing 
sialadenitis 

 

 

The 4th International Symposium 
of IgG4-related Disease:  
diagnosis and treatment 
development Joint with the 13th 
Annual  
meeting of the Japanese 
Association of IgG4-related 
disease, 2021, 12, 2-4th 
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Ishisaka N Aortic and arterial involvement of IgG4-
related disease 

The 4th International Symposium 
of IgG4-related Disease:  
diagnosis and treatment 
development Joint with the 13th 
Annual  
meeting of the Japanese 
Association of IgG4-related 
disease, 2021, 12, 2-4th 

笠島里美 

 

IgG4 関連疾患と細胞診；IgG4 関連胸膜

病変へのアプローチ (教育講演) 

 

第 60 回日本臨床細胞学会秋期

大会 2021 年 11 月 20 日 

 

梅原瑤子，笠島里美，川島篤弘，黒

瀬望，池田博子，尾崎聡 

 

IgG4 関連硬化性唾液腺炎における三次

性リンパ組織の形態学的解析 

 

第 75 回国立病院総合医学会 

2021 年 10 月 23 日 

 

 

  

笠島史成，池田知歌子，松本康，川

島篤弘，笠島里美 

 

IgG4 関連炎症性腹部大動脈瘤に対する

EVAR 後の予後因子 

 

第 62 回日本脈管学会総会 

2021 年 10 月 14 日 

 

 

 

笠島史成，池田知歌子，松本康，川

島篤弘，笠島里美 

 

IgG4 関連炎症性腹部大動脈瘤に対する

ステントグラフト内挿術後の予後因子 

 

 

第 121 回日本外科学会定期学術

集会 2021 年 4 月 8−10 日 

 

笠島里美，川島篤弘，黒瀬望，池田

博子，尾崎聡 

 

IgG4 関連硬化性唾液腺炎における三次

性リンパ組織の形態学的解析 

Histopathological analysis of 

tertiary lymphoid tissue of IgG4-

related sclerosing sialadenitis 

 

 

第 110 回日本病理学会総会，

2021 年 4 月 22−24 日 

 

松本康，笠島里美，笠島史成，池田

知歌子 

Matsui S, Okazawa S, Tokui K, 

Azechi K, Tanaka N, Hayashi K, 

Taka C, Imanishi S, Kambara K, 

Inomata M, Tobe K.  

 

IgG4 関連心疾患（心膜，冠動脈，腫

瘍）の治療方針 

Malignancies concomitant with IgG4-

related respiratory disease. 

 

第 51 回日本心臓血管外科学会

学術総会 2021 年 2 月 19−21 日 

ATS 2021 International 

Coference 

 

 

Matsui S, Okazawa S, Tokui K, 

Kambara K, Imanishi S, Taka C, 

Inomata M, Komatsu M, Yamamoto 

H, Tobe K 

 

Allergy in IgG4-related disease. 

 

The 25th Congress of the 

Asian pacific Society of 

Respirology 

 

Matsui S 

 

Involvement of circulatory and 

respiratory organs in IgG4-RD 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

Disease/The 13th Annual 
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meeting of Japanese 

association of IgG4-related 

Disease. 

Waseda Y, Kimura S, Sonoda T, 

Mitsui M, Kadowaki M, Umeda Y, 

Anzai M, Handa T, Yamamoto H, 

Minamoto S, Egashira R, Tabata 

K, Sato Y, Matsui S, Ishizuka T 

 

A case of anti-synthetase syndrome 

requiring differentiation from 

IgG4-related disease with 

interstitial lung disease alone 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

Disease/The 13th Annual 

meeting of Japanese 

association of IgG4-related 

Disease. 

Niwamotpo T, Handa T, Matsui S, 

Yamamoto H, Komatsu M, Kawakami 

S, Fujinaga Y, Waseda Y, 

Minamoto S, Tanizawa K, Mori R, 

Yoshifuji H, Shiokawa M, 

Sakamoto R, Hirai T 

 

Quantitative chest analysis of 

igG4-related respiratory disease, 

multicentric Castleman’s disease, 

and sarcoidosis 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-related 

Disease/The 13th Annual 

meeting of Japanese 

association of IgG4-related 

Disease. 

Masamichi Komatsu, Hiroshi 

Yamamoto, Takeshi Uehara, 

Yukihiro Kobayashi, Tomoyuki 

Fujisawa, Atsushi Miyamoto, 

Tomoo Kishaba, Masaki Okamoto, 

Takafumi Suda, Masayuki Hanaoka. 

 

Lung infiltration of immunoglobulin 

g1- and G4-positive cells is a 

prognostic marker for idiopathic 

interstitial pneumonias 

 

ATS 2021 International 

Coference 

 

山本洋, 小松雅宙, 上原剛, 小林幸

弘, 藤澤朋幸, 宮本篤, 喜舎場朝

雄, 岡元昌樹, 須田隆文, 花岡正幸 

 

本邦の特発性間質性肺炎（IIPs）にお

ける IgG4、IgG1 陽性細胞浸潤の実態と

臨床的意義 

 

第 118 回日本内科学会講演会 

一般演題発表 

 

松井祥子, 小松雅宙, 山本 洋, 半

田知宏, 早稲田優子, 源 誠二郎, 

蛇澤 晶. 

 

IgG4 関連呼吸器疾患診断基準の検討 

 

第 29 回日本シェーグレン症候

群学会 

 

Niwamoto T, Handa T, Matsui S, 

Yamamoto H, Komatsu M, Kawakami 

S, Fujinaga Y, Waseda Y, 

Minamoto S, Tanizawa K, Mori R, 

Yoshifuji H, Shiokawa M, 

Sakamoto R, Hirai T.  

 

Quantitative chest CT analysis of 

IgG4-related respiratory disease, 

multicentric Castleman's disease, 

and sarcoidosis.  

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases. Kitakyushu, Japan, 

2021.12.2 

 

Asami Nishikori, Midori Filiz 

Nishimura, Yoshito Nishimura, 

Kenji Notohara, Akira Satou, 

Masafumi Moriyama, Seiji 

Nakamura, Yasuharu Sato 

 

Investigation of IgG4-positive 

cells in idiopathic multicentric 

Castleman disease and validation of 

the 2020 exclusion criteria for 

IgG4-related disease. 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases: diagnosis and 

treatment development(令和 3

年 12 月 2 日～12 月 4 日 ハイブ

リッド開催) 
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Akira Satou 

 

IgG4-related lymphadenopathy and 

the criteria for excluding 

mimickers  

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases 

The 13th Annual Meeting of 

Japanese Association of 

IgG4-Related Disases 

佐藤啓 

 

非腫瘍性リンパ節病変の臨床像、病理

組織像、そして細胞像 

第 60 回 日本臨床細胞学会秋

期大会 

 

山本侑季、佐藤啓 

 

胃に発生した IgG4 関連疾患の一例 

 

第 67 回 日本病理学会秋季特

別総会 

 

Kenji Notohara, Atsushi Ueda, 

Takashi Koyama, Yasunori Ueda 

 

Distinction between IgG4-related 

disease and idiopathic multicentric 

Castleman disease 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases 

 

Kenji Notohara, Terumi Kamisawa, 

Noriyoshi Fukushima, Toru 

Furukawa, Takeshi Uehara, Satomi 

Kasashima, Tsukasa Ikeura, 

Shigeyuki Kawa, Kazuichi Okazaki 

 

Guidance for diagnosing autoimmune 

pancreatitis with biopsy samples 

 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases 

 

能登原憲司 

 

膵の病理（非腫瘍および腫瘍） 

 

国際病理アカデミー日本支部 

スライドセミナー 

 

Kenji Notohara 

 

Biopsy diagnosis of IgG4-related 

disease in the digestive organs 

 

The 12th Asia Pacific 

International Academy of 

Pathology Congress 

 

能登原憲司 

 

消化器領域 IgG4 関連疾患の生検診断 

 

第 29 回日本消化器関連学会週

間（JDDW） 

 

能登原憲司 

 

胃生検による IgG4 関連疾患の診断は可

能か？ 

 

第 52 回日本膵臓学会大会 

 

内野かおり、能登原憲司、上原剛、

倉石康弘、板倉淳哉、松川昭博 

 

IgG4 関連消化器病変の診断における胃

生検の有用性 

 

第 110 回日本病理学会総会 

 

能登原憲司 

 

系統的病理診断講習会：IgG4 関連疾患

の病理診断 

 

第 110 回日本病理学会総会 
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学会発表 令和４年度 

発表者氏名 演題名 学会名 

Yoshifuji H. Member Society Symposium: IgG4-

related disease − Past, present 

and future −. The diagnosis of 

IgG4-related disease.  

AOCC 2022 

吉藤 元, 石川 秀樹, 中村 誠司.  【シンポジウム 20 難病レジストリ

研究の進捗状況】 IgG4 関連疾患の

レジストリ研究.  

ATS 2022 International 

Conference 

Y.MASAKI, H.NAKASE, Y.TSUJI, 

M.NOJIMA, K.SHIMIZU, N.MIZUNO, 

T.IKEURA, K.UCHIDA, A.IDO, 

Y.KODAMA, H.SENO, K.OKAZAKI, 

S.NAKAMURA, A.MASAMUNE  

The clinical efficacy of 

azathioprine as maintenance 

treatment for autoimmune 

pancreatitis: a systematic review 

and meta-analysis  

Digestive Disease Week 2022 

Horibe, Masayasu; Iwasaki, 

Eisuke; Tsuji, Yoshihisa; 

Toshihiko, Mayumi; Sanui, 

Masamitsu; Eguchi, Takaaki; 

Emoto, Ken; Oshima, Taku; 

Yokota, Takuya; Kayashima, 

Atsuto; Yamamoto, Satoshi; 

Izai, Junko; Goto, Takashi; 

Chiba, Nobutaka; Ikeura, 

Tsukasa; Miyata, Hiroaki; 

Takeyama, Yoshifumi; Okazaki, 

Kazuichi; Kanai, Takanori 

Predicting outcomes using an 

early hospitalization 

pancreatitis activity scoring 

system: a large prospective 

multicenter study  

DDW2022 

高比良雅之,安積淳,白井嘉彦,大島

浩一,小川葉子,尾山徳秀,北川和

子,鈴木茂伸,曽我部由香,辻英貴,

古田実,後藤浩 

IgG4 関連疾患診察ガイダンスにおけ

る眼科関連項目の検討 

DDW2022 

坪井洋人、浅島弘充、東光裕史、

本田文香、安部沙織、高橋広行、

近藤裕也、松本功、住田孝之 

RNA-Seq を用いた IgG4 関連唾液腺炎

病変局所の T/B 細胞特異的発現変動

遺伝子の同定とパスウェイ解析 

ERS 2022 Congress 

Hisanori Umehara APLAR: Updates on IgG4-related 

Disease 

ACR 2022 Global 

Rheumatology Community Hub 

植松奈々、坪井洋人、川島朗、川

島典奈、杉田稔貴、佐藤亮太、寺

崎真由、本田文香、柳下瑞希、大

山綾子、安部沙織、萩原晋也、近

藤裕也、松本功 

IgG4 関連疾患包括診断基準 2020 の

有用性の検証 

EULAR 2022 

Hiroto Tsuboi, Fumika Honda, 

Hirofumi Toko, Ayako Kitada, 

Yuya Kondo, Takayuki Sumida, 

and Isao Matsumoto 

New era of molecular targeted 

therapy for IgG4-related disease 

EULAR 2022 

小松 雅宙、山本 洋、松井 祥子、

寺崎 泰弘、蛇澤 晶、岩澤 多恵、

上甲 剛、馬場 智尚、宮本 篤、半

田 知宏、富井 啓介、早稲田 優

子、坂東 政司、石井 晴之、宮崎 

泰成、吉澤 明彦、武村 民子、河

端 美則、花岡 正幸、小倉 高志 

IgG4 陽性間質性肺炎と IgG4 関連呼

吸器疾患：診断と臨床経過について  

EULAR 2022 
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Kenji Notohara Hitological diagnosis of 

autoimmune pancreatitis; it's not 

only a matter of IgG4 

EULAR 2022 

島崎千奈、柳下瑞希、植松奈々、

川島朗、川島典奈、佐藤亮太、寺

崎真由、安部沙織、萩原晋也、近

藤裕也、坪井洋人、松本功 

サルコイドーシス様の心病変を合併

した IgG4 関連疾患の一例  

EULAR 2022 Congress 

能登原憲司 膵の病理（非腫瘍および腫瘍） Federation of Clinical 

Immunology Societies 

(FOCIS) 2022 Annual Meeting 

Member Society Symposium 

hosted by Japanese Society 

of Clinical Immunology 

能登原憲司 自己免疫性膵炎に対する EUS-FNA の

細胞診について（病理から） 

FOCIS 2022 

Kenji Notohara, Terumi 

Kamisawa, Toru Furukawa, 

Noriyoshi Fukushima, Tsukasa 

Ikeura, Shigeyuki Kawa, 

Kazuichi Okazaki 

Interobserver agreement study on 

biopsy-based diagnosis of type 1 

autoimmune pancreatitis 

FOCIS2022（サンフランシス

コ・オンライン）, 2022 年 6

月 21 日（吉藤口演） 

岩崎栄典, 奥田茂男, 堀部昌靖, 

川崎慎太郎, 町田雄二郎, 茅島

敦人, 中島悠貴, 岡田はるか, 

水上耀介, 金井隆典 

自己免疫性膵炎治療介入効果判定に

おけるシネダイナミック MRI を用い

た膵液流の検討 

JDDW2022 

Kenji Notohara Pathological features of IgG4-

related disease (IgG4-RD) 

JDDW 2022  

Kenji Notohara, Terumi 

Kamisawa, Toru Furukawa, 

Noriyoshi Fukushima, Takeshi 

Uehara, Satomi Kasashima, 

Tsukasa Ikeura, Shigeyuki Kawa, 

Kazuichi Okazaki 

Concordance of the histological 

diagnosis of autoimmune 

pancreatitis with EUS-FNB 

specimens 

Spring meeting of 

OGPath/IAP Austria 

正宗淳, 粂潔, 菊田和宏, 濱田晋, 

滝川哲也, 三浦晋, 松本諒太郎, 

池田未緒, 佐野貴紀, 片岡史弥, 

佐々木滉, 坂野美紗子, 林秀大 

治療に難渋した当院の 1 型自己免疫

性膵炎症例 

The 13th Annual Meeting of 

Japan Society for 

Inflammatory Bowel Disease

（第 13 回  日本炎症性腸疾患

学会学術集会） 

佐野貴紀, 菊田和宏, 粂潔, 濱田

晋, 滝川哲也, 三浦晋, 松本諒太

郎, 池田未緒, 片岡史弥, 佐々木

滉, 坂野美紗子, 林秀大, 正宗淳 

1 型自己免疫性膵炎における 

M-ANNHEIM-AiP-Activity-Score と

IgG4-RD Responder Index の比較 

The 4th International 

Symposium on IgG4 

Takanori Sano, Kazuhiro Kikuta, 

Akira Sasaki, Fumiya Kataoka, 

Mio Ikeda, Yu Tanaka, Ryotaro 

Matsumoto, Naoki Yoshida, 

Tetsuya Takikawa, Shin Miura, 

Shin Hamada, Kiyoshi Kume, 

Atsushi Masamune 

Monitoring of serum IgG4 levels 

is useful in the follow-up of 

patients with type 1 autoimmune 

pancreatitis 

The 4th International 

Symposium on IgG4-Related 

Diseases: diagnosis and 

treatment development. 

池宗真美、内田一茂、池浦 司、

長沼 誠、岡崎和一 

１型自己免疫性膵炎における自然リ

ンパ球の検討 

第 14 回 IgG4 関連疾患学術集

会 

永幡 研，神田真聡，菅原正成，

鈴木知佐子，高橋裕樹 

IgG4 関連涙腺・唾液腺炎における 2

ペア以上の涙腺・唾液腺腫脹は IgG4

関連疾患の診断を支持するのか 

第 14 回 IgG4 関連疾患学会 
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柘植俊介、藤井博、玉井慎美、水

島伊知郎、吉田美咲、鈴木信博、

高橋芳徳、竹治明梨、堀田成人、

藤澤雄平、松永貴弘、蔵島乾、西

岡亮、額裕海、原怜史、谷悠紀

子、鈴木康倫、伊藤清亮、山田和

徳、中崎聡、池田啓、中島裕史、

川上純、川野充弘 

住民検診データを用いた一般人口に

おける血清 IgG4 高値に関わる因子と

IgG4 関連疾患発症に関する検討 

第 14 回 IgG4 関連疾患学会 

神田真聡，亀倉隆太，永幡 研，

菅原正成，鈴木知佐子，高野賢

一，高橋裕樹 

デュピルマブを投与した IgG4 関連疾

患の 4 症例 

第 14 回 IgG4 関連疾患学会学

術集会 

亀倉隆太，山本圭佑，大國 毅，

神田真聡，山本元久，高橋裕樹，

高野賢一 

IgG4 関連疾患における末梢ヘルパー

T 細胞サブセットの役割の検討 

第 14 回 IgG4 関連疾患学会学

術集会 

Shiokawa M, Kuwada T, Kodama 

Y,Uza N, Chiba T,Seno H. 

Identification of an Anti-

Integrin αvβ6 

Autoantibody in Patients with 

Ulcerative Colitis 

第 14 回日本 IgG4 関連疾患学

会学術集会 

T. Kuwada, M. Shiokawa, H. 

Okada, Y. Nishikawa, T. 

Matsumori, N. Uza, Y. Kodama, 

T. Chiba, H. Seno. 

New Autoantibody In Patients With 

Ulcerative Colitis  

第 14 回日本 IgG4 関連疾患学

会学術集会 

辻前正弘、増田充弘、重里徳子、

児玉裕三 

2 型自己免疫性膵炎が疑われた 2 例 第 14 回日本 IgG4 関連疾患学

会学術集会 

佐伯敬子、長澤将、乳原善文、谷

口義典、柳田素子、西慎一、長田

道夫、山口裕、斉藤喬雄、中島

衡、川野充弘 

低補体血症に有無による IgG4 関連腎

臓病(IgG4-RKD)の臨床・腎病理所見

の違い-日本腎臓学会 IgG-RKD ワーキ

ンググループ(WG)による多施設研究 

第 14 回日本 IgG4 関連疾患学

会学術集会  

桒田威, 塩川雅広, 松森友昭, 本

澤有介,山本修司, 宇座徳光, 児玉

裕三, 千葉勉, 妹尾浩. 

潰瘍性大腸炎における新規自己抗体 第 14 回日本 IgG4 関連疾患学

会学術集会（2023.03.4-5, 金

沢） 

 深井亮祐、臼井嘉彦、脇田 遼、

朝蔭政樹、清水広之、禰津直也、

山川直之、杉本昌弘、後藤 浩 

IgG 4 関連眼疾患の生検組織を用い

たトランスオミックス解析 

第 14 回日本 IgG4 関連疾患学

会学術集会（2023.03.4-5, 金

沢） 

川野充弘 IgG4 関連腎臓病の診断と治療の最新

戦略 

第 42 回日本画像医学会学術集

会 

末永敦彦、大庭悠貴、井熊大輔、

水野裕基、山内真之、関根章成、

長谷川詠子、諏訪部達也、河野

圭、木脇圭一、藤井丈士、大橋健

一、鈴木義之、乳原善文、澤直樹 

アルコール性脂肪肝炎の治療経過中

に発症した IgG4 関連腎臓病の 1 例 

第 36 回日本眼窩疾患シンポジ

ウム（2022,11,05, 大阪府府

中市） 
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川野充弘 IgG4 関連動脈周囲炎/後腹膜線維症

の臨床 

第 39 回日本眼腫瘍学会

（2022,09,17 東京） 

錦織亜沙美，佐藤康晴 特発性多中心性キャッスルマン病か

らみる IgG4 関連疾患の病因論的ア

プローチ 

第 81 回 日本癌学会学術総会 

山本修司，桒田威，塩川雅広. 潰瘍性大腸炎治療における抗αvβ6

インテグリン抗体の意義 

第 126 回日本眼科学会総会

（2022.4.14-17, 東京） 

小松雅宙, 山本 洋, 松井祥子, 

寺崎泰弘，蛇澤晶，岩澤多恵，上

甲剛，馬場智尚，宮本篤，半田知

宏，富井啓介，早稲田優子，坂東

政司，石井晴之，宮崎泰成，吉澤

明彦，武村民子，河端美則，花岡

正幸，小倉高志． 

IgG4 陽性間質性肺炎と IgG4 関連呼

吸器疾患：診断と臨床経過について 

第 62 回日本呼吸器学会学術講

演会 

松井祥子, 山本 洋, 半田知宏, 

早稲田優子, 源 誠二郎, 蛇澤 

晶, 小松雅宙, 岡澤成祐, 山本元

久, 髙橋裕樹, 梅田雅孝, 折口智

樹, 佐伯敬子 

 IgG4 関連呼吸器疾患 115 例の臨床

的検討 

第 62 回日本呼吸器学会学術講

演会 

水島伊知郎, 小市真琴, 朝倉啓太, 

宮永達人, 干場涼平, 眞田創, 髙

橋芳徳, 柘植俊介, 蔵島乾, 西岡

亮, 原怜史, 伊藤清亮, 川野充弘 

寛解経過中に膜性腎症単独の発症を

認めた IgG4 関連腎臓病の 1 例 

第 42 回日本サルコイドーシス

/肉芽腫症学会 

シンポジウム、「IgG4 関連疾

患 update」 

佐伯敬子、長澤将、乳原善文、谷

口義典、柳田素子、西慎一、長田

道夫、山口裕、斉藤喬雄、中島

衡、川野充弘 

IgG4 関連腎臓病(IgG4-RKD)における

補体系の役割 

第 42 回日本サルコイドーシス

/肉芽腫性疾患学会総会 

川野充弘 IgG4 関連疾患 ―皮膚病変と他臓器

病変ー  

第 42 回日本サルコイドーシス

/肉芽腫性疾患学会総会 

川野充弘 IgG4 関連腎臓病：診断基準の改訂及

び長期予後の検討  

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会 

佐伯敬子 実臨床からみた IgG4 関連腎臓病の治

療 

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会 

佐伯敬子、長澤将、乳原善文、谷

口義典、柳田素子、西慎一、長田

道夫、山口裕、斉藤喬雄、中島

衡、川野充弘 

低補体血症の有無による IgG4 関連腎

臓病の臨床、病理学的差異 

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会 

Mizushima I, Saeki T, Kobayashi 

D, Hayashi H, Taniguchi Y, 

Nakata H, Matsui S, Nagasawa T, 

Yanagita M, Kawano M 

Immunoglobulin G4-related kidney 

disease’s predisposition to 

chronic renal dysfunction, 

complications of malignancy, and 

mortality: a long-term nationwide 

multicenter study in Japan 

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会 
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Tsuge S, Fujii H, Tamai M, 

Mizushima I, Yoshida M, Suzuki 

N, Takahashi Y, Takeji A, 

Horita S, Fujisawa Y, Matsunaga 

T, Zoshima T, Nishioka R, Nuka 

H, Hara S, Tani Y, Suzuki Y, 

Ito K, Yamada K, Nakazaki S, 

Kawakami A, Kawano M 

Factors related to serum IgG4 

elevation and development of 

IgG4-related disease: data from 

resident examination 

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会 

Saeki T, Nagasawa T, Ubara Y, 

Taniguchi Y, Yanagita M, Nishi 

S, Nagata M, Yamaguchi Y, Saito 

T, Nakashima H, Kawano M. 

Comparison of clinicopathological 

features between patients with 

and without hypocomplementemia in 

IgG4-related kidney disease 

(IgG4-RKD): a multi-center study 

by the Japanese Society of 

Nephrology IgG4-RKD working group  

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会 

小市真琴, 水島伊知郎, 川原寛之, 

眞田創, 吉田美咲, 髙橋芳徳, 柘

植俊介, 蔵島乾, 西岡亮, 原怜史, 

伊藤清亮, 川野充弘 

IgG4 関連疾患の経過中に M 型ホスホ

リパーゼ A2 受容体（PLA2R）関連膜

性腎症を発症した一例 

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会 

水島伊知郎, 佐伯敬子, 小林大介, 

林宏樹, 谷口義典, 中田紘介, 松

井祥子, 長澤将, 柳田素子, 川野

充弘 

IgG4 関連腎臓病の長期予後調査 第 30 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会 

川原寛之, 水島伊知郎, 西岡亮, 

川野充弘 

緩徐に拡大傾向を示し加療方針に苦

慮した IgG4 関連冠動脈瘤の一例 

第 30 回日本シェーグレン症候

群学会学術集会（2022.09.16, 

金沢） 

高橋裕樹 IgG4 関連疾患（Meet the Expert） 第 30 回日本シェーグレン症候

群学術集会 

柾木喜晴, 仲瀬裕志, 正宗淳 自己免疫性膵炎の維持療法としての

アザチオプリンの有用性 

第 108 回日本消化器病学会総

会 

堀部昌靖、岩崎栄典、金井隆典 前向き大規模多施設研究における急

性膵炎の様々なスコアリングシステ

ムの検証 

第 108 回日本消化器病学会総

会 

權田真知、増田充弘、児玉裕三 自己免疫性膵炎の長期経過における

再燃・ステロイド依存のリスク因子

および悪性腫瘍の発症に関する検討 

第 108 回日本消化器病学会総

会 

曽根久美子、馬詰和比古、後藤 

浩、林 映、片桐誠一郎 

IgG4 関連眼疾患の治療経過中に複数

の悪性リンパ腫を発症した 1 例 

第 108 回日本消化器病学会総

会 

辻前正弘、増田充弘、児玉裕三 自己免疫性膵炎診断における EUS-

FNA の位置づけに関する多機関共同

研究 

第 103 回日本消化器内視鏡学

会総会 

亀山尚弘,川上裕次郎,世戸凌太,廣

部洋輔,柾木喜晴,室田文子,阿久津

典之,木村康利,仲瀬裕志 

新規デバイスデリバリーシステムを

用いた経乳頭的胆嚢生検にて診断し

た IgG4 関連胆嚢炎の 1 例 

第 126 回日本消化器内視鏡学

会北海道支部例会 

廣部洋輔,川上裕次郎,我妻康平,沼

田泰尚,石上敬介,柾木喜晴,室田文

子,阿久津典之,仲瀬裕志 

EUS-FNA にて診断した IgG4 関連動脈

周囲炎の 1 例 

第 126 回日本消化器内視鏡学

会北海道支部例会 
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廣部洋輔,川上裕次郎,三宅高和,平

野雄大,山川司,柾木喜晴,室田文

子,吉井新二,山野泰穂,仲瀬裕志 

胃過形成性ポリープの形態を示した

IgG4 関連消化管病変の 1例 

第 132 回日本消化器病学会北

海道支部例会 

米沢正貴, 後藤佐和子, 後藤 慧,

正木康史、他 

Rothmund-Thomson 症候群に合併した

特発性多中心性 Castleman 病(iMCD)

の１例 

第 52 回日本腎臓学会東部学術

集会．20221022．東京 

川原寛之, 水島伊知郎, 柘植俊介, 

小市真琴, 眞田創, 吉田美咲, 高

橋芳徳, 西岡亮, 蔵島乾, 原怜史, 

伊藤清亮, 川野充弘 

IgG4 関連疾患における死亡率とその

関連因子の検討 

第 52 回日本腎臓学会西部学術

大会 

柘植俊介, 藤井博, 玉井慎美, 水

島伊知郎, 吉田美咲, 鈴木信博, 

高橋芳徳, 竹治明梨, 堀田成人, 

藤澤雄平, 松永貴弘, 蔵島乾, 西

岡亮, 額裕海, 原怜史, 谷悠紀子, 

鈴木康倫, 伊藤清亮, 山田和徳, 

中崎聡, 池田啓, 中島裕史, 川上

純, 川野充弘 

住民検診データを用いた一般人口に

おける血清 IgG4 高値に関わる因子と

IgG4 関連疾患発症に関する検討 

第 52 回日本腎臓学会西部学術

大会 

Mizushima I, Saeki T, Kobayashi 

D, Hayashi H, Taniguchi Y, 

Nakata H, Matsui S, Nagasawa T, 

Yanagita M, Kawano M 

Immunoglobulin G4-related kidney 

disease’s predisposition to 

chronic renal dysfunction, 

complications of malignancy, and 

mortality: a long-term nationwide 

multicenter study in Japan 

第 52 回日本腎臓学会西部学術

大会 

松井祥子 シンポジウム IgG4 関連疾患 Update: 

IgG4 関連疾患の診断基準について 

第 65 回日本腎臓学会学術総会 

小松雅宙 シンポジウム IgG4 関連疾患呼吸器疾

患の新しい診断基準: IgG4 関連呼吸

器疾患（主に臨床的見地から） 

第 65 回日本腎臓学会学術総会 

松井祥子 シンポジウム難治性病態への治療戦

略：IgG4 関連呼吸器疾患の治療と課

題 

第 65 回日本腎臓学会学術総会 

小松雅宙 シンポジウム IgG4 関連疾患 Update: 

IgG4 関連呼吸器疾患 特徴と鑑別す

べき疾患 

第 65 回日本腎臓学会学術総会  

川 茂幸 IgG4 関連疾患の病因・病態 オーバ

ービュー  

26th International 

Association of 

Pancreatology Meeting 

Masahiro Tsujimae, Atsuhiro 

Masuda, Yuichi Hirata, Keisuke 

Furumatsu, Takashi Nakagawa, 

Seiji Fujigaki, Takao Iemoto, 

Yosuke Yagi, Takuya Ikegawa, 

Takashi Kobayashi, Arata Sakai, 

Yuzo Kodama 

Predictive factors for relapse of 

autoimmune pancreatitis in 

multicenter study 

第 26 回国際膵臓学会・第 53

回日本膵臓学会大会 

Manami Ikemune, Kazushige 

Uchida, Satoshi Tsukuda,Tsukasa 

Ikeura, Ko Nakamaru, Takashi 

Ito, Toshiyuki Mitsuyama, 

Toshiro Fukui, Makoto Naganuma, 

Kazuichi Okazaki 

Innate lymphoid cells may 

contribute to the pathophysiology 

of chronic inflammatory 

pancreatic diseases. 

第 26 回国際膵臓学会・第 53 

回日本膵臓学会大会合同大会 
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Kazushige Uchida The Current status of autoimmune 

pancreatitis in Japan. 

第 26 回国際膵臓学会・第 53 

回日本膵臓学会大会合同大会 

内田一茂 自己免疫性膵炎臨床診断基準 2018 の

検証 

第 26 回国際膵臓学会・第 53 

回日本膵臓学会大会合同大会 

内田一茂 自己免疫性膵炎の診断と治療の現状

とその問題点 

第 26 回国際膵臓学会・第 53 

回日本膵臓学会大会合同大会 

高野賢一，亀倉隆太，神田真聡，

高橋裕樹 

IgG4 関連疾患における Tubarial 

glands の臨床的意義 

第 26 回国際膵臓学会・第 53

回日本膵臓学会大会 

高比良雅之 IgG4 関連眼疾患の難治性病態とその

治療戦略 

第 189 回東京医科大学医学会

総会(2022.06.18, 東京） 

西川義浩，塩川雅広，中村武晴，

岡田浩和，宇座徳光，児玉裕三，

妹尾浩. 

Hes1 は膵腫瘍の状況に応じて異なる

役割を果たす 

第 119 回 日本内科学会総会 

宮北康二, 稲本賢弘, 大野 誠,正

木康史、ほか 

中枢神経系原発悪性リンパ腫に対す

る自家造血幹細胞移植併用大量化学

療法 

第 40 回日本脳腫瘍学会学術集

会．20221205．鴨川 

水島伊知郎 IgG4 関連腎臓病の長期予後と腎代替

療法（シンポジウム） 

第 52 回日本皮膚免疫アレルギ

ー学会学術大会  

高比良雅之 IgG4 関連疾患・シェーグレン症候群

の眼病変とその治療 

国際病理アカデミー日本支部 

スライドセミナー 

脇田 遼、臼井嘉彦、朝蔭政樹、清

水広之、禰津直也、山川直之、杉

本昌弘、後藤 浩 

IgG4 関連眼疾患の生検組織を用いた

統合オミックス解析による検討 

第 111 回日本病理学会総会 

川原寛之、水島伊知郎、柘植俊

介、小市真琴、眞田創、吉田美

咲、高橋芳徳、西岡亮、蔵島乾、

原怜史、伊藤清亮、川野充弘 

IgG4 関連疾患における死亡率とその

関連因子の検討 

第 111 回日本病理学会総会 

佐伯敬子、乳原善文、谷口義典、

斉藤喬雄、中島衡、川野充弘 

低補体血症の有無による IgG4 関連腎

臓病 (IgG4-RKD) の臨床・腎臓病理

所見の違い 日本腎臓学会 IgG4-RKD

ワーキンググループによる多施設研

究 

第 111 回日本病理学会総会 

高比良雅之 眼球運動障害をきたした IgG4 関連眼

疾患の 2症例 

第 68 回日本病理学会秋期特別

総会 

佐野貴紀, 菊田和宏, 正宗淳 M-ANNHEIM-AIP-Activity-Score によ

る 1 型自己免疫性膵炎の活動性評価

の有用性の検証 

第 63 回日本脈管学会総会 

Shiokawa M, Kuwada T, Kodama 

Y,Uza N, Chiba T,Seno H. 

Identification of an Anti-

Integrin αvβ6 

第 32 回日本リウマチ学会北海

道・東北支部学術集会 

宮永達人, 川原寛之, 水島伊知郎, 

西岡亮, 川野充弘 

自己免疫性膵炎の加療中に出現し素

の鑑別に苦慮した自己免疫性肝炎の

一例 

第 33 回中部リウマチ学会 
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柳澤浩人, 山田和徳, 上田祐輔,正

木康史、ほか 

関節リウマチの治療中に免疫性血小

板減少症を発症した一例 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会. 20220425.横浜 

上田祐輔, 山田和徳, 正木康史,ほ

か 

COVID-19 ワクチン接種後に血球貪食

症候群と NPSLE 様の神経症状を発症

した SLE 症例 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会. 20220425.横浜 

早稲田優子 シンポジウム画像診断の進歩：IgG 4 

関連呼吸器疾患の診断のために臨床

医が知っておくべきこと 

第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

谷口奈都希、佐藤啓 IgG4 関連眼疾患と診断された 38 例

の臨床病理学的検討 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

錦織亜沙美, 祇園由佳, 吉野 正,  

佐藤康晴 

形質細胞増多を伴うリンパ節炎症性

疾患の細胞学的鑑別 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

錦織亜沙美, 西村 碧フィリーズ, 

西村義人, 祇園由佳, 佐藤康晴, 

吉野正 

抗カルジオリピン抗体陽性であった

TAFRO 症状を呈するリンパ節病変の 3

症例 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

錦織亜沙美, 江草侑厘安, 藤田梓, 

祇園由佳, 吉野 正, 佐藤康晴 

特発性多中心性キャッスルマン病を

知る 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

Nishikori A, Nishimura MF, 

Nishimura Y, Notohara K, Satou 

A, Moriyama M, Nakamura S, Sato 

Y 

Investigation of IgG4-positive 

cells in idiopathic multicentric 

Castleman disease and validation 

of the 2020 exclusion criteria for 

IgG4-related disease. 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

Nishimura MF, Nishikori A, 

Nishimura Y, Sato Y 

Pulmonary manifestations of IgG4-

related disease and plasma cell 

type idiopathic multicentric 

Castleman disease: A proposal for 

new differential diagnostic 

approach 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

前川倖希奈, 錦織亜沙美, 前濱か

んな,  

木山仁, 吉田紗弥子, 江草侑厘安, 

藤田梓, 西村碧フィリーズ, 佐藤

康晴 

形質細胞型特発性多中心性キャッス

ルマン病における IL-6 免疫染色の検

討 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

西村碧フィリーズ, 錦織亜沙美, 

西村義人, 吉野正, 佐藤康晴 

硝子血管型単中心性キャッスルマン

病の臨床病理学的特徴～過去 20 年間

の後方視的検討～ 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

錦織亜沙美, 前川倖希奈, 西村碧

フィリーズ, 佐藤康晴 

IL-6 蛋白発現による特発性多中心性

キャッスルマン病（iMCD）の分類 

第 66 回日本リウマチ学会総

会・学術集会 

錦織亜沙美, 西村碧フィリーズ,  

前濱かんな, 佐藤康晴 

リンパ腫およびリンパ増殖性疾患へ

の分子病理学的アプローチ 

日本リウマチ学会（横浜・オ

ンライン）, 2022 年 4 月 27 日

（吉藤口演） 

水島伊知郎, 佐伯敬子, 小林大介, 

林宏樹, 谷口義典, 中田紘介, 松

井祥子, 長澤将, 柳田素子, 川野

充弘 

IgG4 関連腎臓病の長期予後調査 第 59 回日本臨床細胞学会秋期

大会 

川原寛之, 水島伊知郎, 西岡亮, 

川野充弘 

緩徐に拡大傾向を示し加療方針に苦

慮した IgG4 関連冠動脈瘤の一例 

第 60 回日本臨床細胞学会秋期

大会 
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Matsui S, Okazawa S, Tokui K, 

Taka C, Seto Z, Imanishi S, 

Kambara K, Inomata M, Tobe K, 

Komatsu M, yamamoto H.  

Allergic airway inflammation in 

IgG4-related disease. 

第 61 回日本臨床細胞学会秋期

大会 

Mizushima I, Saeki T, Kobayashi 

D, Hayashi H, Taniguchi Y, 

Nakata H, Matsui S, Nagasawa T, 

Yanagita M, Kawano M.  

Immunoglobulin G4-related kidney 

disease’s predisposition to 

chronic renal dysfunction, 

complications of malignancy, and 

mortality: a long-term nationwide 

multicenter study in Japan. 

第 61 回日本臨床細胞学会秋季

大会 

水島伊知郎, 小市真琴, 朝倉啓太, 

宮永達人, 干場涼平, 眞田創, 髙

橋芳徳, 柘植俊介, 蔵島乾, 西岡

亮, 原怜史, 伊藤清亮, 川野充弘 

寛解経過中に膜性腎症単独の発症を

認めた IgG4 関連腎臓病の 1 例 

第 61 回日本リンパ網内系学会

総会 

上田祐輔, 山田和徳, 正木康史,ほ

か 

COVID19 ワクチン接種後に重症血球

貪食症候群を発症し、剖検にて血管

内大細胞型リンパ腫と診断された

SLE 症例 

第 62 回日本リンパ網内系学会

学術集会・総会．20220623．

川越 

Komatsu M, Yamamoto H, Matsui 

S, Terasaki Y, Hebisawa A, 

Iwasawa T, Johkoh T, Baba T, 

Miyamoto A, Handa T, Tomii K, 

Waseda Y, Bando M, Ishii H, 

Miyazaki Y, Yoshizawa A, 

Takemura T, Kawabata Y, Ogura 

T, the Tokyo Diffuse Lung 

Disease Study Group. 

Respiratory lesions of IgG4-

related disease classified by 

2019 ACR/EULAR criteria 

第 62 回日本リンパ網内系学会

学術集会・総会 

岡本 彩, 山口大介, 香林優佳,正

木康史、ほか 

緊急輸血時に血液型確定が出来なか

った１症例についてー緊急時の輸血

対応についてー 

第 70 回日本輸血・細胞治療学

会学術集会．20220527．名古

屋 

 
 


