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研究要旨 
厚労省「オールジャパン体制による IgG4 関連疾患の診断基準並びに診断指針の確立を目指す研究」班（川野班

長）の下、2019 年よりレジストリが開始されている。本委員会では、このレジストリを活用して、登録時のわが

国の IgG4 関連疾患の臨床像、発癌との関連、また診断基準検証・統合委員会と連携して、包括診断基準の改訂に

協力する。また同時に各分科会から提案されるレジストリ活用研究の内容を審議し、研究遂行を支援する。 

 

A.研究目的 

厚労省の IgG4 関連疾患難病班において、2019 年よ

りレジストリが RADDAR－Jを用いて開始されてい

る。これにより、IgG4 疾患診断基準の妥当性、治療

の妥当性、再燃因子、予後・合併症（発癌を含む）、

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。また研究班各分科会から提案されたレジス

トリ活用研究を審議し、円滑に研究が遂行できるよ

う支援する。 

 

B.研究方法 
1）レジストリに登録された症例の臨床像の解析（患
者レジストリ活用委員会） 
 レジストリに登録された症例を対象に、登録時の平
均年齢、性差、アレルギー疾患の合併、家族歴、悪性
腫瘍の合併、罹患臓器の頻度、画像／血液／組織学的
所見について解析を行なった。 
2）分科会提案型レジストリ活用研究の審査 
 2023 年 7 月（令和 5 年度第 1 回班会議）以降に、
各分科会から提案のあったレジストリ活用研究につ
いて、ウェブ会議を開催し、その研究の妥当性、倫理
面について、随時、審査を実施した。 
 
（倫理面への配慮） 
レジストリ研究に関しては、京都大学医の倫理委員

会にて、一括審査が実施されている（一括審査に参加
されない施設では、個別に各施設での倫理審査が行わ

れている）。また分科会提案型レジストリ活用研究に
おいても、委員会メンバーにおいて十分審議され、必
要があれば、参加施設の倫理審査を受けて頂くよう、
勧告する。 

 

C.研究結果 
1）レジストリに登録された症例の臨床像の解析（患
者レジストリ活用委員会） 

2024 年 2 月 16 日現在、854 例がレジストリに登録

されている。IgG4 関連疾患（疑診以上）と診断された

のは 808例であった。登録時の平均年齢は 67.9歳で、

男性が 68.8％を占めた。アレルギー性疾患の合併は

34.6％あった。IgG4 関連疾患の家族歴を有した症例

が 0.8％確認された。登録時までに悪性腫瘍の合併を

認めた症例は 4.2％であった。罹患臓器として、最も

多いのが膵で 49.8％、顎下腺が 46.2％、涙腺が 30.6％

と続いた。自覚症状として、顎下腺炎では口腔乾燥が

29.4％に、自己免疫性膵炎では腹痛が 9.4％、黄疸が

7.1％に認められた。画像所見では、自己免疫性膵炎

で被膜様低吸収域が 34.3％、IgG4 関連腎臓病で多発

性造影不良域が 37.9％に確認された。血清学的に高

IgG4 血症は 87.5％、低補体血症は 12.8％に認められ

た。病理学的には、後腹膜病変で IgG4 陽性形質細胞

浸潤の陽性頻度は 50.0％に留まった。また花筵様線

維化は膵で 30.9％、腎で 50.0％に検出された。 

 

2）分科会提案型レジストリ活用研究の審査 



 
 

 

 

分科会提案型レジストリ活用研究に関しては、4 件

の審査依頼があり、3 件承認した（1 件取り下げ）。

涙腺唾液腺分科会の「涙腺・唾液腺炎の臨床像と重

症度・患者報告アウトカム研究」、診断基準検証・統

合委員会の「患者レジストリを用いた IgG4 関連疾患

の ACR/EULAR 分類基準、IgG4 関連疾患包括診断基準

2020 および改訂案の感度の検証」、患者レジストリ活

用委員会の「わが国における IgG4 関連疾患の臨床像

と治療効果評価の検討」である。各分科会から、レ

ジストリ登録項目の追加希望調査を実施し、研究プ

ロトコルの改訂作業を行なっている。 

 

D.考察  
 IgG4 関連疾患の罹患臓器は、多岐に渡るため、そ

れぞれの専門家で診療されていた経緯がある。この

ため、現在まで正確な臨床像が不明であった。しか

し今回のオールジャパン体制によるレジストリを用

いた研究により、初めて明らかにされた。特に、本

研究において IgG4 関連疾患の家族歴を有した症例が

0.8％認めたことは興味深い。病因に遺伝的素因も関

与している可能性が推察される。また悪性腫瘍の合

併は 4.2％と既報より低かった。これは登録時点まで

のデータであることから、今後前向き調査により、

どの程度増加するのか、検討の継続が必要である。

そして、特徴的な画像や組織学的所見の臓器別の頻

度が明らかになった。これらの情報は、これからの

日常診療に大いに役立つものであると考えられる。 

 

E.結論 
わが国の IgG4 関連疾患の臨床像が明確になった。

診断に有効な情報が得られたものと考える。また今

後、分科会提案型レジストリ活用研究の成果が明ら

かになるにつれ、臓器病変ごとの特徴が明確になる

と考えられる。これらは、将来、本疾患の層別化医

療の確立に繋がることが期待される。 
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