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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。 
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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。 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 


