
IgG4関連疾患
IgG4関連疾患 (lgG4-relateddisease ; IgG4-RD)とはi

血清 IgG4高値と， IgG4陽性形質細胞の浸潤と線維化によ

る曜患臓器の腫癌性 1 肥厚性病変を呈する慢性疾患です日華

臓と涙腺 ・唾液腺を二大好発部位としますが，同様の臨床的・

病理組織学的特徴を有している臓器病変が多数報告されてい

ますしかもこれらが同時性異時性に合併することから，同

ーの病因・病態を墓皇室に有する全身性疾患と統合的に考えら

れ，2010年に IgG4-RDという診断名のもと，疾患概念が

確立しました

IgG4-RDの発症年齢は 60歳代にピークがありますグル

ココルチコイド (GC)への良好な治療反応性も特徴の1つであ
り，躍患臓器の機能が比較的長期間保持されていることから

予後は良好と考えられますが，長期予後は不聞です

高橋措樹他 Mebio， 30 (10)， 42-49 (2013)より引用改歪

盟理.
全身性疾患，腫大，腫癌l 壁肥厚などの画像所見，

血清IgG4値上昇 (135mg/dL以上)の血液所見。

リンパ球形質細胞浸潤， IgG4陽性形質細胞浸潤などの病理所見，

良好なステロイド反応性，他の IgG4関連疾患の合併

疾患，病態との関連 MBL関連製品

値の上昇 l 

IgG4関連疾患で |免痘比ろう法
高値 IlgGサブクラス BS-NIAIgG4 I ~ 
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IgG4関連疾患
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厚生憎働省岡崎班侮原班

1)臨床的に単ーまたは復数臓器に特徴的なぴまん性あるいは

限局性腫大l 腫癌l 結節，肥厚性病変を認める

2)血液学的に高 IgG4血症 (135mg/dL以上)を認める

3)病理組織学的に以下の2つを認める

1組織所男著閉なリンパ球，形質細胞の浸潤と線維化を認める

2.lgG4陽性形質細胞浸潤 IgG4/lgG陽性細胞比 40%以上，

且つ IgG4陽性形質細胞がlO/HPFを超える

上記のうち，1)+ 2) + 3)を満たすものを確定診断群(definite)，
1) +3)を満たすものを準確診群 (probable)，1) + 2)のみを満

たすものを疑診群 (possible)とする

但しι できる限り組織診断を加えて，各臓器の悪性腫蕩(癌，悪性

リンパ腫など)や類似疾患 (Sjogren症候群，原発性硬化性胆管炎1

Castleman病， 二次性後腹膜線維症， Wegener肉芽腫症，サルコイ

ドーシス，Churg-Strauss症候群など)と鑑別することが重要である

本基準により確診できない場合にも，各臓器の診断基準により診

断が可能である

出典 flgG4 関連全身硬化性疾患の~断法の確立と治療方法の開発に閲する研究l
lfir新規疾患，IgG4関連多臓器リンパ憎殖性疾患(lgG4+MOLPS)の確立
のための研究J班， lgG4関連疾患包括診断基準2011日本内科学金雑誌
101， 795-804 (2012) 
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[診断基準l
A 診断項目

l 醇腫大

日本醇臓学会厚生労働省難治性癖疾患に関する調査研究班

a びまん性腫大 (diffuse)

b限局性腫大 (segmental/focal)

11主勝管の不整狭細像 ERP

111血清学的所見

高 IgG4 血症 (~135mg/dl)

IV病理所見以下の①~④の所見のうち，

a. 3つ以上を認める
b. 2つを認める

①高度のリンパ球，形質細胞の浸潤と線維化

②強鉱 1視野当たり 10個を超える IgG4陽性形質細胞浸潤



r 
IgG4関連疾患

③花鐘状線維化 (storiformfibrosis) 

④閉塞性静脈炎 (obliterativephlebitis) 

V降外病変硬化性胆管炎1 硬化性涙腺炎 I唾液腺炎，後腹膜線維症

a臨床的病変

臨床所見および画像所見において，H草外胆管の硬化性胆管炎，

硬化性涙腺炎唾液腺炎 (Mikulicz病)あるいは後腹膜線維症

と診断できる

b病理学的病変

硬化性胆管炎 1 硬化性涙腺炎ー唾液腺炎 l 後腹膜線維症の特

徴的な病理所見を認める

くオプシヨン〉ステロイド治療の効果

専門施設においては， g草癌や胆管癌を除外後に，ステロイドによる

治療効果を診断項目に含むこともできる 悪性疾患の鑑別が難しい

場合は超音波内視鏡下穿刺吸引 (EUS-FNA)細胞診まで行っておく

ことが望ましいが1 病理学的な悪性腫蕩の除外診断なく，ステロイド

投与による安易な治療的診断は避けるべきである

B診断

|確診

①ぴまん型

la +< 111/IVb/V (a/b) > 
②限局型

Ib+ 11 +<川/IVb/V(a/b) >の 2つ以上

または

Ib+ 11 +く 1IIIIVb八/(a/b) >+オプション

③病理組織学的確診

IVa 

11準確診

限局型 Ib+ 11 +< 111/IVb八I(a/b) > 
111疑診*

びまん型 la+11 +オプシヨン

限局型 Ib+ 11 +オプション

自己免疫性廃炎を示峻する限局性E華麗大を呈する例でERP像が得ら
れなかった場合， EUS-FNAで醇癌が除外され， 111/IVb八I(a/b)の

1つ以上を満たせば1 疑診とする I さらに，オプシヨン所見が追加さ

れれば準確診とする

疑診傘 わが国では極めてまれな2型の可能性もある

+;かっ， / ;または

出典日本醇臓学会 厚生労働省難治性醇痕患に関する調査研究班醇臓27，
17-25 (2012) 
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IgG4関連腎臓病ワーキンクグループ

同高瓦瓦吾所見腎機能調査などで何ら問腎陣奮を認める|

力つ

出典 IgG4関連腎臓病ワーキンクグループ日腎主誌， 53， 1062-1073 (2011) 
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IgG4関連腎臓病ワーキンタクループ

1尿所見1 腎機能検査に何らかの異常を認め，血液検査にて高 IgG

血症，低補体血症，高 IgE血症のいずれかを認める

2画像上特徴的な異常所見(びまん性腎腫大町腎実質の多発性造影

不良域，単発性腎腫癌 (hypovascular)，腎孟壁肥厚病変)を認

める

3血液学的に高 IgG4血症 (135mg/dL以上)を認める

4腎臓の病理組織学的に以下の2つの所見を認める

a善明なリンパ球，形質細胞の浸潤を認める ただし。 IgG4陽

性形質細胞が IgG4/lgG陽性細胞比 40%以上l あるいは 10/

hpfを超える

b浸潤細胞を取り囲む特徴的な線維化を認める

5 腎臓以外の臓器の病理組織学的に善明なリンパ球，形質細胞の

浸潤と線維化を認める ただし， IgG4陽性形質細胞が IgG4/

IgG陽性細胞比40%以上，あるいは 10/hpfを超える

Definite: 1) + 3) + 4) a， b 
2) + 3) + 4) a， b 
2) +3) + 5) 

1) + 3) + 4) a + 5) 
Probable: 1) + 4) a， b 

2) + 4) a， b 
2) + 5) 
3) + 4) a， b 

Possible : 1) + 3) 
2) +3) 

1) + 4) a 
2) + 4) a 

付記 I

1臨床上鑑別を要する疾患をあげる.Wegener肉芽腫症 Churg-

Strauss症候群， extramedullary plasmacytomaなど

2画像診断において鑑別を要する疾患をあげる 悪性リンパ腫，腎

癌(尿路上皮癌などに腎梗塞句腎孟腎炎(稀に Wegener肉芽腫症，

サルコイド シスl 癌の転移など)

3診断のためのアルゴリズムで疑いとなる症例は診断基準では，準

確診群もしくは疑診群に分類される

出典 IgG4関連腎臓病ワーキンクヲループ日腎会誌，53， 1062-1073 (2011) 
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