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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。 
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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 

なし  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

  


