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研究要旨 
本研究班（川野班）では、眼・内分泌・神経分科会が統合され、それぞれのチームにより、それまでの各疾患で

の討議内容、ならびに特に各々の診断基準について紹介された。また、疾患活動性委員会より要請のあった各疾

患のスコアマトリクスの作成について各チームで草案が作成された。診断基準検証・統合委員会から提案された

包括診断基準の改定草案について、当分科会としても診断基準条文の検討を行った。分科会の横断的な検討課題

としては、肥厚性硬膜炎と視神経症、甲状腺眼症と IgG4 関連眼疾患との関連などが挙げられる。 

 

A.研究目的 

IgG4関連疾患の包括診断基準は 2012年にその初版
が作成されて 2020 年に改訂版が公表された。また各
臓器別診断基準も同時期に公表されたものがあるが、
その後の症例の蓄積により改訂版が既に提出された
もの、あるいは目下それを検討しているものもある。
また、現時点で診断基準の初版の発行を検討中の分野

もある。本研究班（川野班）では、従来の研究班の分
科会の再編成・統合が行われ、眼・内分泌・神経分科
会が発足した。従って、先ずは、各分科会における従
来の検討事項、業績を紹介し、新たに統合された分科
会の研究班としての研究課題について提案すること
を目的とする。また、その一方で、この川野班では各
分科会を横断して討議する委員会が発足したことが



特徴であり、その委員会で提案された議案や企画につ
いて、当分科会の眼・内分泌・神経チームごとに、各
疾患に該当する項目について草案を作成し、再び委員
会にフィードバックして議論を得る。 
 
B.研究方法 
 本分科会の構成チームである眼・内分泌・神経分科
会それぞれから、従来の IgG4 関連疾患に関する厚労
科研の研究の推移や成果について、分科会全体に提示
して紹介し、共通の理解を図る。その上で同じ頭頸部
の領域として共同して研究すべき項目についても検
討する。また、各分科会を横断する各委員会（診断基
準検証・統合委員会、疾患活動性策定委員会、患者レ
ジストリ活用委員会、診療ガイダンス作成委員会、患
者会支援委員会、病理放射線委員会）からの議案にた
いして、当分科会が担当する疾患について検討して草
案を作成し、各委員会に戻して議論を得る 
 
（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。ただし、今後レジストリのデータを活用するよう
な案がでるようであれば、前向き研究に関する倫理審
査を検討する。 

 

C.研究結果 
まず本年度の最初の分科会においては、初めて統

合された眼・内分泌・神経分科会のそれぞれのチー

ムのチーフ（研究分担者）により、これまでの各疾

患での討議内容、業績について紹介された。眼疾患

チームからは 2015 年に論文化された「IgG4 関連眼疾

患診断基準」の改訂版の投稿に関しての報告があっ

た（目下、投稿中）。内分泌チームからは、2020 年に

「IgG 関連下垂体炎の診断基準、治療指針」ならびに

「IgG4 関連甲状腺疾患診断基準」の論文化が行われ

たことが報告された。また、眼疾患とも関連ある内

容として、バセドウ病と IgG4 に関する文献がレビュ

ーされた。神経チームからは、特に IgG4 関連肥厚性

硬膜炎に関するこれまでの知見が紹介され、その診

断基準の作成段階であることが提示された。 

一方で、疾患活動性委員会より要請のあった各疾

患のスコアマトリクスの作成について各チームで草

案が作成された。それぞれステロイド内服治療の要

否、また緊急治療（ステロイドパルス）の適応につ

いてスコア化の案を提示した。また、診断基準検

証・統合委員会から提案された包括診断基準の改定

草案について、当分科会としても診断基準条文の検

討を行い、当分科会としての意見を委員会に提示し

た。診療ガイダンスについては、ほぼ完成の段階に

あり、次の課題としてガイドラインの作成について

議論がなされた。 

 

D.考察  
本研究会（川野班）においては、眼疾患、内分泌

疾患、神経疾患がひとうつの分科会として統合され

たことで、疾患横断的な課題が改めて提示されて討

議され、その認識が新たになった項目がいくつかあ

った。その例としては、IgG4 関連眼疾患では最も重

症な視神経症と、神経分野での肥厚性硬膜炎の関連

である。視神経症は眼窩単独の病変で生じることも

あるが、肥厚性硬膜炎など上位中枢の炎症に伴うこ

ともある。今後、その病態についてはレジストリの

活用なども視野に検討する予定である。また、内分

泌疾患と眼疾患との両分野に関連する病態として、

近年バセドウ病と IgG4 関連疾患との密接な関連を指

摘する論文が散見される。しかし本邦ではそれほど

の関連が無いとするデータもあるようで、今後のさ

らなる検証が待たれる。 

疾患活動性の策定に関しては、各委員会からスコ

アマトリクスが提案されたが、今後、希少臓器の追

加をどうするか、また各々のスコアの整合性につい

て検討される予定である。包括診断基準の改訂にあ

たっては、それぞれの条文に対する検討の是非につ

いて意見を提出した。当分科会に関連する点では、

三叉神経分枝腫大の特異度について、もう少し追加

のエビデンスが望ましい意見が出された。当分科会

からのレジストリ活用のひとつの案としては、肥厚

性硬膜炎の頻度やその病態についての検討を考慮し

ている 
E.結論 
 眼・内分泌・神経のチームが合同で検討すべき病

態について議論した。疾患活動性指標の各疾患別マ

トリクスの草案を作成した。包括診断基準の改定案

に関しては、特に三叉神経分枝腫大の特異度を確認

したい。 
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H.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  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


