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研究要旨 
IgG4 関連眼疾患の診断基準は本邦から 2014 年に公表されたが、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」とすることを本年度の

日本眼腫瘍学会において承認を得た。また、IgG4 関連疾患診療ガイダンスの眼疾患に関連する内容についての検

討を行い、その 終案を作成した。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項目の

うち眼疾患に関連する内容とその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 2014 年に本邦より公
表され、そこでは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、その後の知
見の蓄積に伴い、重度の視神経症による視力低下をき
たす症例が IgG4 関連眼疾患のおよそ 10％存在するこ
とが明らかとなった。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 関連疾患診療ガイダンスの
眼疾患に関連する内容とその参考文献についての検討
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 
これまでに作成した IgG4 関連眼疾患の診断基準の

改定案を眼疾患分科会の班会議で討議し、また本年度
の日本眼腫瘍学会において報告した。診療ガイダンス
の眼疾患に関連する内容については、眼疾患分科会で
討議した内容を、日本眼腫瘍学会の演題として報告し
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は分科会 WEB 会議で検討した。 
 
（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当初の改訂案は「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．」を追加するものであったが、病変と症状の記

載が混在しているとの指摘があり、再度の改変におい

て「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．」との記載に変

更した。また、「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

いての検討については、「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、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、分科会宛のアンケート調査「グルココルチコイド

治療開始の判断に必要な評価項目」について討議し、

ワーキングにおいて報告した。 
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D.考察  
2014 年に公表された IgG4 関連眼疾患の診断基準には

重篤な視力障害については言及がないので、IgG4 関連

眼疾患診断基準の改定案では、眼疾患として も重篤

な症状である「視神経症」について、注意事項の条文

としてその内容を追加した案を作成した。本年度の日

本眼腫瘍学会において公表して審議を図り、その後の

班会議において「IgG4 関連眼疾患の診断基準」の 終

形を決議した。今後、その公表（論文化）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、やはり三叉神経腫大は IgG4 関連疾患にかな

り特異的な症状として提案した。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を作成した。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再度討議した。また、
病理診断に関する解説案を作成した。 
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