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はじめに 
IgG4関連疾患（IgG4-RD）は血清IgG4高値

と組織へのIgG4陽性形質細胞の浸潤および浸

潤臓器の線維化を特徴とする原因不明の全身

性疾患である1)。本症に関しては2001年に

Hamanoら2)が自己免疫性膵炎では血清IgG4が

高値を示し，病変部にIgG4陽性形質細胞が浸

潤していることを初めて報告した。呼吸器病変

は，2004年にTaniguchiら3)がIgG4陽性形質細

胞の浸潤を伴う間質性肺炎を合併した自己免
疫性膵炎の症例が最初である。本症の罹患臓

器には呼吸器領域以外に涙腺・唾液腺，甲状

腺，消化管，膵臓，胆管，後腹膜，腎臓，リン

パ節などがあるが，それらに肥厚性病変や閉塞

性病変が同時性または異時性に出現する1)4)。

今回，後腹膜線維症の診断後にステロイド療

法を受けたが，その約3年後に肺病変と縦隔・

肺門リンパ節の腫大が出現し超音波気管支鏡
ガイド下針生検（EBUS-TBNA）によってIgG4

関連呼吸器疾患（IgG4-RRD）の診断に至った

症例を経験したので報告する。 

症例 
患者：75歳，女性。 

主訴：咳嗽。 

既往歴：後腹膜線維症，高血圧症，脂質異

常症。 
生活歴：喫煙歴なし，アレルギーなし，粉

塵吸入なし。 

現病歴：72歳時に後腹膜線維症に伴う両側

水腎症のため当院泌尿器科を受診した。同時

に婦人科で子宮頸癌の診断となり，腹腔鏡下

子宮および両側付属器摘除術となった。その

時の免疫グロブリンはIgG 2,672mg/dl，IgG4 
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237mg/dlと上昇し，IgA 307mg/dl，IgM 
69mg/dlと正常範囲内であったためIgG4関連

疾患を疑い子宮頸癌手術の際に後腹膜生検を

行った。しかし，病理学的検討では腹膜の線

維性肥厚と巣状の単核球浸潤を認められたも

のの，花筵状線維化や閉塞性静脈炎は認めら

れず，IgG4陽性形質細胞も2～3個/HPFと少数

であったためIgG4-RDの診断には至らなかっ

た。手術後に泌尿器科で水腎症の治療で約6カ
月間のステロイド治療を施行されたが改善せ

ず，対症的に尿管ステントが留置された。今

回，治療3年後に約3カ月間持続する咳嗽と胸

部異常陰影の出現のために当科に紹介となっ

た。 

身体所見：身長157cm，体重54kg，体温

36.8℃，血圧107/50mmHg，脈拍86回/分

整，SpO297％（室内気），眼瞼結膜に貧血な
し，眼球結膜に黄染なし，涙腺・唾液腺の腫

大なし，表在リンパ節の腫大なし，呼吸音

清，心雑音なし，腹部異常所見なし，神経学
的異常所見なし。 

検査所見（表1）：好酸球数と好酸球比率の

軽度上昇，貧血，低アルブミン血症を認め

た。IgG，IgG4，リゾチーム，可溶性IL-2受容

体の上昇を認めた。なお，ACEとIL-6は正常範

囲であり，抗核抗体は640倍・HOMO-

GENEOUS640倍と高値であったが，自己抗体

や腫瘍マーカーの上昇は認めなかった。 
胸部X線像（図1）：両側肺門リンパ節腫脹

と右中肺野主体の粒状影を認めた。 

胸部CT像（図2）：右上葉（S2，S3）と左

下葉（S6）を中心に分布する粒状影と気管支

血管束の肥厚，縦隔リンパ節（#2R，#4R，

#7）および肺門リンパ節の腫大を認めた。CT

所見からはIgG4-RRD，多中心性Castleman病

（MCD），サルコイドーシス，悪性リンパ腫
などが鑑別疾患にあがった。 

気管支鏡検査：気管支粘膜は全体的に発赤
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血液一般 生化学
WBC 6640/μl TP 8.6g/dl SP-A 31.2ng/ml
RBC 411万/μl Alb 3g/dl SP-D 197.9ng/ml
Hb 11.3g/dl T-Bil 0.2mg/dl KL-6 500U/ml
Hct 35.30% ALP 211U/L ACE 15.3U/L
Plt 27万/μl AST 23U/L リゾチーム 17.3μg/dl
血液像 ALT 15U/L sIL-2R 2261U/ml
Neu 59% LDH 265U/L IgG 3299mg/dl
Eos 9.20% γ-GTP 7U/L IgG4 965mg/dl
Bas 0.60% CK 116U/L IL-6 <8pg/ml
Mon 9.80% AMY 82U/L 抗核抗体 640倍
Lym 21.40% BUN 14.9mg/dl HOMOGENEOUS 640倍

Cr 1.4mg/dl リウマトイド因子 6IU/ml
UA 6.5mg/dl CEA 2ng/ml
Na 137mEq/L CA19-9 0.6U/ml
K 3.7mEq/L SCC抗原 1.7ng/ml
Cl 108mEq/L
Ca 8.4mg/dl
CRP 0.7mg/dl

表1　入院時検査所見
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調かつ浮腫状であった。検査中は気管支鏡の
挿入のみで容易に咳嗽が誘発され，気管支肺

胞洗浄検査および経気管支肺生検は困難と判

断し，気管分岐下リンパ節からEBUS-TBNAを

施行した。 

病理所見：生検組織では，多数のIgG4陽性

形質細胞（20～40個/HPF）を認め，IgG4/

IgG陽性細胞比は高いところで80％だった。類

上皮細胞性肉芽腫の形成や抗酸菌，真菌など
の微生物は認めなかった（図3）。 

臨床経過：血清IgG4高値，組織検体でリン

パ球，形質細胞の浸潤を認めたこと，IgG4/

IgG陽性細胞比が80％程度かつIgG4陽性形質

細胞が20～40/HPFであったこと，および後腹

膜線維症の合併を認めたことからIgG4-RRDと

診断した。涙腺，唾液腺，膵臓，胆管などに

は明らかな病変を認めなかった。また，3年前
のCTにおいても縦隔・肺門リンパ節の同程度

の腫大を認めていたが肺野病変は認めなかっ

た。本症例は症状が比較的軽度であり，自然

軽快する症例5)も報告されていることから経過
観察を行った。しかし，診断1カ月後より咳嗽

の悪化，呼吸困難も出現したため再入院とし

た。胸部CTでは肺病変の変化を認めなかった

が，症状の増悪に対してステロイド療法を開
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図1　胸部X線像 
　両側肺門リンパ節腫大と右中肺野に粒状影を認める。

図2　胸部CT像 
　右上葉（S2，S3）と左下葉（S6）を中心に分布する粒
状影と気管支血管束の肥厚，縦隔リンパ節（#2R，
#4R，#7）および肺門リンパ節の腫大を認めた。

a

b

c
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始した。プレドニゾロン30mg/日（0.6mg/kg/
日）を投与し，胸部CTで肺野病変の改善と縦

隔リンパ節の縮小を認め，症状も改善した。

プレドニゾロンは漸減し，6カ月間で投与を終

了した。現在，経過観察中であるが再燃を認

めていない。 

考察 
2010年にFujinagaら6)は，自己免疫性膵炎

の患者90名の膵外病変を後方視的に分析し，
肺門リンパ節腫大を78.3％に，肺病変を

51.2％に認めたことを報告した。その後，

Matsuiら7)は，48例のIgG4-RRDの胸部CTの検

討から肺門縦隔リンパ節腫大，気管支血管束

の肥厚，小葉間隔壁肥厚，結節影，胸膜下や

気管支壁周囲の浸潤影が特徴的な所見である

ことを明らかにした。IgG4-RRDの罹患臓器は

全身諸臓器に及ぶが，肺においては広義間質
であるリンパ路沿いを病変の場とする疾患と

考えられ，胸部CTで本症を疑った場合は類似

の所見を呈するサルコイドーシス，悪性リンパ

腫，肺癌，MCDなどを鑑別する必要がある。
本症例では気管支鏡挿入時の咳嗽のために経気

管支肺生検が難しかったが，EBUS-TBNAで診

断することができた。IgG4-RRDはほとんどの

症例に縦隔リンパ節の腫大を合併するため7)，

EBUS-TBNAによる縦隔リンパ節生検はIgＧ4-

RRDの診断に有用と考えられる。 

IgG4-RDは臨床症状が多彩であり，全身諸

臓器に同時性または異時性に所見が出現する
可能性がある。本症例は後腹膜線維症の治療3

年後に胸郭内病変が増悪し，EBUS-TBNAで診

断に至った。しかし，後腹膜線維症に対する

ステロイド療法では両側水腎症の改善は得ら

れず，対症的に尿管ステントが留置された。一

般的に血清IgG4が高値を呈する後腹膜線維症

においてはステロイドの反応性は良好である

が，病変部にリンパ球浸潤が主体の炎症期で
はなく，線維化を主体とした硬化期に至って

いる場合には効果が乏しいとされている8)9)。

子宮頸癌術前にPET/CTを撮影しているが，尿

管周囲に活動性炎症を示す所見は認めなかっ
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図3　気管分岐部リンパ節（＃7）の生検組織 
　IgG4陽性形質細胞が20～40個/HPF認められた（a. HE染色，X200，b. IgG4染色，
X400）。

a b
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た。したがって，本症例で施行された後腹膜
生検で診断に至らなかった原因としては，病

巣部がすでに硬化期であった可能性あるいは

採取した組織自体が少なかったことが推測さ

れた。また，今回施行したステロイド治療で

肺病変は改善したが，後腹膜病変の改善が得

られなかったことは，同一疾患に基づく病態

であっても治療までの期間やリンパ球浸潤の程

度などによりステロイドに対する反応性が異
なる可能性が示唆された。 

本症の診断ではIgG4の上昇とIgG陽性形質

細胞の組織浸潤が特徴であるが，これらの所

見は他疾患でもみられることがあるため，一

定の診断基準を満たさなければならない。し

かし，MCD，関節リウマチなどの膠原病など

でも本症の診断基準を満たす場合があり，注

意すべきである10)11)。特にIgG4-RRDと診断し
た症例が全身性の炎症所見を呈する場合やス

テロイドに反応しない場合はMCDの可能性が

ある12)13)。さらにMCDとIgG4-RRDの合併し

た症例の報告13)やMCDと診断後に自己免疫性

膵炎を発症したとする報告14)もあり，IgG4-

RRDの診断が得られた後も長期の経過観察が

重要である。 
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A 75-year-old woman was admitted to our 
hosp i ta l wi th hydronephros i s due to 
retroperitoneal fibrosis. She was also noted to 
have high serum levels of IgG4 3 years prior but 
a clear diagnosis was not made. Steroid therapy 
did not improve the hydronephrosis, and a 
ureteral stent was placed. The patient was 
referred to our department due to cough and 
subsequent imaging which identified bilateral 
hilar and mediastinal lymph node enlargement 
and thickening of the bronchial vascular 
bundles. Endobronchial ultrasound-guided 
transbronchial needle aspiration (EBSU-TBNA) 
of the mediastinal lymph node revealed 
infiltration of IgG4-positive plasma cells, and 
she was diagnosed as IgG4-related respiratory 
disease. On follow up, her cough worsened, and 
she was initiated on steroid treatment, which 
improved her condition and reduced the lung 
lesions. This highlights the need for long-term 
follow-up of patients with IgG4-related disease. 
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