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IgG4関連疾患とは，「血中IgG4高値に加え，リ
ンパ球と IgG4陽性形質細胞の著しい浸潤と著明
な線維化により，同時性あるいは異時性に全身諸
臓器に腫大や結節・肥厚性病変などを認める原因
不明の疾患」と定義されます．罹患臓器は膵臓，涙
腺・唾液腺，胆管，腎臓，肺，後腹膜，動脈，中枢神
経系，甲状腺，肝臓，消化管，前立腺，リンパ節，皮
膚，乳腺など多臓器にわたります．罹患臓器の多
彩により臨床症状も非常に多様ですが，とりわけ
自己免疫性膵炎，硬化性胆管炎，硬化性顎下腺炎あ
るいは後腹膜線維症での発症が多くみられます．
この病態が IgG4の増加と関連したものである

ことが知られるようになったのは，今から四半世
紀前の2001年，自己免疫性膵炎の症例において
血清の IgG4の高値がみられることを，信州大学の 

濱野英明先生，川 茂幸先生らにより報告されたこ
とによります1）．臨床検査技師が蛋白分画におけ
る特異なブリッジングは IgG4の増加によるもの
だと気づいたことが，発見の端緒になったとされ
ます．以来，前述のような全身の様々な部位にみ
られる病態が本質的に同一の疾患であることが解
明されてきました．しかしながら，IgG4の上昇は
原因なのか結果なのか，いまだに疾患の本質的な
病態が解明されていないところが，この疾患の理
解を難しくする要因のひとつかもしれません．
病変は複数臓器に及ぶことが多いですが，単一

臓器病変の場合もあり，そのような場合にしばし
ばその臓器固有の腫瘍性病変との鑑別が問題とな
ります．膵臓や唾液腺においては，画像所見を的
確にとらえることにより正確な診断を確立できる

疾患であり，その点，画像診断医の果たす役割が
非常に大きい疾患といえます．また，病変の分布
が全身の様々な臓器に及ぶことから，病変の広が
りを的確に見極めるという意味においても，画像
診断医の貢献が大きいと考えられます．
膵臓，腎臓をはじめとして，IgG4関連疾患に関
するガイドラインが提唱されており，臨床的にも
診断が確立しやすい疾患のように思われがちです
が，この疾患の診断を難しくする背景には，IgG4

の上昇を呈する疾患は他にもあり，臨床的に IgG4

関連疾患と紛らわしい臨床所見を呈することがあ
ります．これらの疾患群には，Castleman病をは
じめとするリンパ増殖性疾患，種々の血管炎，稀に
は全身性の組織球腫症などが含まれます．個々の
臓器の所見や病変の広がりから他の疾患と鑑別す
ることも，画像診断医に期待される重要な役割と
いえます．
本特集は，まず内科的視点，病理学的視点によ

る総説および鑑別診断に引き続いて，画像診断の
各論を頭頸部，胸部，肝胆膵，腎泌尿器，および大
血管・後腹膜病変に分けて，それぞれの領域にお
ける IgG4関連疾患の画像所見の特徴，鑑別診断に
関して，エキスパートの先生方に執筆をお願いし
ました．本特集は，必ずや IgG4関連疾患の画像診
断および他の類似疾患との鑑別に役に立てていた
だけるものと確信しております．
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