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研究要旨 
国際的な疾患活動性指標である IgG4-RD 反応性指標（IgG4-RD RI）は評価項目が多く非常に煩雑であり、一般臨

床で使いにくい。本委員会では、専門性を問わず臨床医が日常診療で使用しやすい疾患活動性指標を検討した。

まず、グルココルチコイド（GC）などの治療を必要とする臓器を選定した。次に、臓器ごとに治療介入を判断す

るスコア（0 点：経過観察または対症療法, 1 点：GC などの治療が必要, 2 点:緊急的な治療が必要）の判断基準

を示す疾患活動性マトリクス（案）を作成した。今後、本委員会および各分科会で疾患活動性指標の最終案を取

りまとめ、実臨床における有用性を検討する。 

 

A.研究目的 

IgG4 関連疾患（IgG4-RD）は、高 IgG4 血症、腫脹また
は肥厚を呈する臓器への著明な IgG4 陽性形質細胞浸
潤と線維化を特徴とする疾患である。その治療には、
グルココルチコイド（GC）が用いられる。IgG4-RD の
治療適応や効果判定に基づき治療方針を決定するた
めには、疾患活動性と臓器障害を正確に評価すること
が不可欠である。しかし、現時点で疾患活動性と臓器
障害に関するエビデンスは十分でなく、それらの評価
基準は定まっていない。本委員会では、IgG4-RD の疾
患活動性指標を検討し、策定することを目的とする。 

 

B.研究方法 
前研究班で令和 2 年度より開始された各臓器疾患の
疾患活動性指標の策定を目的として、疾患活動性策定
委員会を組織し、本年度は委員会を計 4 回開催し、検
討を重ねた。また、各分科会において疾患活動性マト
リクスの原案を検討した。 
（倫理面への配慮）特になし 
 
C.研究結果 
現在、臨床試験などグローバルに使用されている疾

患活動性指標は、IgG4-RD反応性指標（IgG4-RD RI: 

IgG4-related disease responder index）である。

IgG4-RD RI では、臨床症候、検査成績、画像検査、

病理検査などの所見に基づいて、各臓器の疾患活動

性の程度、損傷の有無が総合的に評価される。しか

し、IgG4RD-RI は評価項目が多く非常に煩雑であり、

一般臨床で使いにくい。そこで、各診療領域で疾患

活動性の評価に必要な項目（最低限外してはいけな

いもの）を抽出し、専門性を問わず臨床医が日常診

療で使用しやすい疾患活動性指標を作成する方針と

した。まず、GC などの治療を必要とする臓器を選定

した。次に、臓器ごとに治療介入を判断するスコア

（0 点：経過観察または対症療法, 1 点：GC などの治

療が必要, 2 点:緊急的な治療が必要）の判断基準を

検討し、疾患活動性マトリクス（案）を作成した

（下表）。臓器ダメージは疾患活動性とは分けて評価

する必要があるため、その定義を注釈に加えた。非

専門領域や一般の臨床医が評価しやすいシンプルな

記載に統一し、細かい基準は解説に記載するなどの

改訂を行った。 

（疾患活動性マトリクス案） 

 



 
 

 

 

 

D.考察  
IgG4-RD の疾患活動性を正確に評価することは、適切

な治療方針の決定に重要である。今回、IgG4-RD に対

する治療介入（特に GC 治療の必要性）の判断に有用

な臓器スコアに基づいた疾患活動性指標を検討し

た。一方、現行の指標は GC 治療の可否や専門医紹介

の基準になるが、治療反応性の判定には適切でない

かもしれない。今後、定量性のある総合疾患活動性

指標（患者および医師による global VAS、GC 投与量

などのファクターを算出するなど）や臓器ごとの重

症度に応じたスコアの重みづけなどのさらなる検討

が必要である。 

 

E.結論 
IgG4-RD に対する治療介入を判断する臓器スコア化に

基づく疾患活動性マトリクス（案）を作成した。来

年度以降、本委員会および各分科会で疾患活動性指

標の最終案を取りまとめ、実臨床における有用性を

検討し、国際的指標である IgG4-RD RI との関連性を

検討した後に、関連学会の承認を得て完成すること

を目標とする。 
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