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　自己免疫性膵炎（autoimmune pancreatitis；AIP）と IgG4関連疾患（IgG4‒
related disease；IgG4‒RD）は，いずれもわが国より発信された新規疾患である．
　AIPと高 IgG4血症の提唱以前には，1892年のMikuliczらによる涙腺・唾液腺
の腫脹を特徴とするMikulicz病1），1961年の Sahleらの高γグロブリン血症を伴
う膵炎，1967年のComingsらの全身各臓器の線維硬化性病変を特徴とするFamil-
ial multifocal fibrosclerosis2），1972年の Räsänenらの硬化性唾液腺の炎症性腫瘤

（Küttner tumour）3）など，一見関連のなさそうな疾患概念が提唱されていた．い
ずれも独立した疾患概念としての確立には至らなかったが，一連の疾患概念のう
ち高γグロブリン血症を伴う膵炎に対して 1995年，Yoshidaらが AIPの概念を
提唱4）して以降，おもにわが国を中心とするAIP研究が IgG4‒RDの進歩に大きく
貢献してきた．とくに，一連の研究のエポックメーキングとして 2001年の
Hamanoらによる AIPに特徴的な高 IgG4血症の報告5）が挙げられる．この報告
を契機に，IgG4と各臓器病変の研究が新たな展開をするに至った．
　AIPの膵外病変としての涙腺・唾液腺病変は黎明期にはシェーグレン症候群

（Sjögren’s syndrome；SjS）と考えられていたが，SjSに特徴的な抗 SS‒A抗体，
抗 SS‒B抗体が陰性であることや，病理学的に IgG4陽性形質細胞の浸潤が歴史的
に SjS亜型に分類されていたMukulicz病の病変に類似していることより，IgG4‒
Mikulicz病として提唱されるに至った．また，原発性硬化性胆管炎（primary 
sclerosing cholangitis；PSC）と考えられていた胆管病変もステロイドに反応する
ことや，病理組織学的所見より PSCとは異なる病態であることが明らかにされ
た．同様に，後腹膜腔（後腹膜線維症），腎，甲状腺，呼吸器，中枢神経系，動脈
などにもきわめて類似する病変が報告され，これら一連の病変は病理学的に著し
い IgG4陽性形質細胞浸潤や高 IgG4血症で包括される全身的疾患の可能性が高い
と認識されるようになった．AIPから他臓器病変の合併頻度をみると，硬化性胆
管炎の頻度がもっとも多く 60～80％を占めるが，唾液腺・涙腺病変は 14～40％程
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度，腎病変，後腹膜線維症，呼吸器病変は 10～20％程度と臓器により合併病変の
頻度は多少異なる．
　各臓器病変の研究の進歩により 2009年に厚生労働省（厚労省）難治性疾患克服
研究事業として組織された二つの IgG4関連疾患に関する研究班（岡崎班，梅原
班）により，2010年には統一病名である「IgG4関連疾患（IgG4‒related disease）」
とともに世界に先駆けて IgG4関連疾患に対する包括診断基準が提唱された．さ
らに，2011年にボストンで開催された国際シンポジウム（International Sympo-
sium on IgG4‒related disease）により IgG4‒RDの疾患名が国際的に認知され，膵
における Type 1 AIP（IgG4‒related pancreatitis），胆管における IgG4‒related 
sclerosing cholangiti（IgG4‒SC）をはじめとした全身各臓器の病変名称とともに病
理診断のコンセンサスも提唱され，わが国では2015年に厚労省の特定疾患に指定
された．
　この間，2010年には IgG4‒RDの研究を先導してきた AIPにおいても，わが国
に多い 1型 AIPと，欧米に多い 2型 AIP〔好中球による膵管上皮の破壊像（gran-
ulocytic epithelial lesion；GEL）を特徴する idiopathic duct‒centric chronic pan-
creatitis（IDCP）〕に分ける亜分類と，国際コンセンサス診断基準〔（International 
consensus diagnostic criteria（ICDC）for AIP〕が提唱された．AIPは包括的に「し
ばしば閉塞性黄疸で発症し，時に膵腫瘤を形成する特有の膵炎でありリンパ球と
形質細胞の高度な浸潤と線維化を組織学的特徴とし，ステロイドに劇的に反応す
ることを治療上の特徴とする」と定義されたが，1型 AIPと 2型 AIPとは異なる
病態である．
　わが国におけるAIPの患者数は確実に増加しており，厚労省難治性膵疾患に関
する調査研究班による 2011年の疫学調査（下瀬川班）では，年間受療者数は 5,745
人，人口 10万人対 4.6人と推定されており，平均年齢は 66歳，男女比は 3.2：1
と男性に多く，そのほとんどは 1型 AIPと推定されている．1,064症例を解析し
た国際多施設共同研究においても，アジア地域では 1型が全 AIPの 96.3％を占め
るのに比してヨーロッパでは 87.1％，北米では 86.3％と，1型 AIPは欧米に比し
てアジア地域で有意に多いことが確認されている．
　1型 AIPと IgG4‒SCに対して 2011年には ICDCをもとに日本の実情にあった
AIPの診断基準（日本膵臓学会と厚労省研究班）と IgG4‒SCの診断基準（日本胆道
学会と厚労省研究班）がそれぞれオールジャパン体制で提唱され，診療ガイドラ
インも作成されている．
　以上を背景に，本特集は世界をリードされている当該領域のエキスパートの先
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生方により疾患概念，診断，病態生理，治療，予後など広範囲にわたりわかりや
すく解説されており，当該領域疾患の指針となると確信している．
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