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緒　　言

IgG4 関連疾患において，気管支内腔に多発する小結
節病変を観察したので報告する．

症　　例

患者：68 歳，男性．
2009年から慢性閉塞性肺疾患にて近医通院治療中だっ

たが，2011 年 1 月より乾性咳嗽が出現し，胸部 CTに
て両肺野の多発結節影とすりガラス陰影を指摘され，精
査目的で同年 2月に高槻赤十字病院呼吸器センターを受
診した．来院時，SpO2 92％（室内気吸入下）と低下し，
左顎下部に 2 cm 大の硬い腫瘤を触知するほかは，異常
所見を認めなかった．血液検査では CRP 0.45 mg/dl と
わずかに上昇し，可溶性 IL2受容体1,318 U/ml，IgG 2,694 
mg/dlと上昇を認めていた．呼吸機能検査では，FVC 1.89 
L（60.2 ％），FEV1 0.93 L（43.1％），FEV1/FVC 49.2％
と混合性障害を認めていた．胸部X線写真では，両下
肺野に網状影とすりガラス状の透過性低下を認め，胸部

CTでは左舌区と両側下葉に小葉間隔壁の肥厚を伴うす
りガラス陰影が散在し，両側中下葉に数mm大の境界
明瞭な小結節が多発していた（Fig. 1A）．FDG-PETでは，
頸部から縦隔・肺門にかけて両側性に多発するリンパ節
腫大と左顎下部の腫瘤に FDG異常集積を認めた．気管
支鏡検査では，気管支内腔に数mm大の小結節を多数
認め（Fig. 2A），同部位の生検では，リンパ球の浸潤と
リンパ濾胞の形成を伴う非特異的な炎症所見を認めた．
形質細胞の浸潤は乏しく，IgG/IgG4 免疫染色は施行し
なかった．精査目的に，左顎下部腫瘤生検および胸腔鏡
下肺生検を施行した．顎下部腫瘤は，正常な顎下腺組織
の中に大小不同のリンパ濾胞の形成を多数認め，濾胞間
には強い線維化と形質細胞の浸潤を認めたが，顎下腺構
造や炎症細胞に異型はなかった．IgG，IgG4 の免疫染色
を施行した結果，IgG4/IgG比は50～60％と上昇していた．
肺野病変も顎下腺組織と同様の所見で，IgG4/IgG 比は
59％であった．後日，血清 IgG4 826 mg/dl と増加し，
IgG 全体の 30.6％を占めていることが判明した．これよ
り，左顎下腺，縦隔・肺門リンパ節，肺野・気管支内に
病変を認める IgG4 関連疾患と診断し，プレドニゾロン
1日 30 mg にて治療を開始したところ，画像所見は顕著
に改善した（Fig. 1B）．治療開始 3ヶ月後には，気管支
内腔に多発していた小結節病変も消失した（Fig. 2B）．
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要旨：症例は 68 歳，男性．2011 年 1 月に咳嗽と胸部 CT の異常陰影を主訴に高槻赤十字病院呼吸器センター
を受診した．胸部 CT では，両肺野に散在するすりガラス陰影と多発する小結節影に加え，縦隔・肺門リン
パ節の腫脹を認めた．また左顎下腺腫瘤も認めており，同部位を生検した結果，IgG4 陽性形質細胞の浸潤
を認めた．外科的肺生検の結果，肺野病変にも同様にIgG4陽性形質細胞の浸潤を認めた．気管支鏡検査では，
気管支内腔に多発する小さな結節性病変を認め，これらの病変は，IgG4 関連硬化性唾液腺炎および IgG4
関連肺疾患と診断された．プレドニゾロン 1 日 30 mg にて治療開始後，自覚症状は速やかに改善し各病変
も著しい改善を認めた．IgG4 関連疾患において気道病変を認めることはあるが，本症例でみられたような
気管支内腔に多発する小結節病変はこれまでに報告されていない．
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考　　察

IgG4 関連呼吸器病変としては間質性肺炎や炎症性偽
腫瘍の報告が多く，気道病変の報告はまだ少ない．気道
病変に関するこれまでの報告は，気管支内腔に発生した
炎症性偽腫瘍と考えられる腫瘤性病変と，気管支壁の肥
厚性病変に大別できる．前者としては，2005 年に Zen
らが，肺の炎症性偽腫瘍として切除された標本を retro-
spective に免疫染色を施行し，IgG4 関連疾患と考えら
れる症例 9例のうち，2例は気管支内腔の病変であった
と報告している1）．また 2010 年に中曽根らは，高 IgG4
血症と肺野浸潤影を伴い，気管支内腔の腫瘤性病変を認

めた症例を報告しており，病理的に IgG4 陽性形質細胞
の浸潤を確認している2）．後者としては，IgG4 関連疾患
と考えられる気管支壁の肥厚性病変を認めた症例が数例
報告されている3）～5）．比較的中枢気道の病変では，気管
支鏡検査や胸部CTで気管支壁肥厚所見などを認めてい
る．末梢気道病変として，IgG4 の関与が考えられた細
気管支炎についての報告がみられる6）．
本症例では気管支内腔に多発する小結節病変を認めて
おり，顎下腺と肺の生検結果から IgG4 関連疾患に伴う
気道病変と考えた．残念ながら気管支粘膜生検では
IgG4 関連疾患に特異的な組織所見を得られなかったが，
他疾患と診断しうる所見も得られず，治療開始後，肺野
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Fig. 1　Chest X-ray film and Chest CT. （A） On admission, chest X-ray film showed re-
ticular and ground-glass opacity at bilateral lower area. Chest CT showed multiple bi-
lateral ground glass opacities and well-defined nodules. （B） Three weeks after treat-
ment, manifestations were improved.
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Fig. 2　Bronchoscopic findings. （A） On admission, there were multiple endobronchial 
nodules. （B） Three months after treatment, manifestations of bronchoscopy were nor-
malized.
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の陰影とともに気管支内腔の病変も顕著な改善を認めて
いることなどから，IgG4 関連病変である可能性が高い．
IgG4 関連疾患において，気管支内腔に多発する小結節
病変を認めた症例はこれまで報告されておらず，前述の
腫瘤性病変と気管支壁の肥厚性病変の中間型であると考
えられ，非常に興味深い所見である．
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Abstract

A case of IgG4-related disease with multiple endobronchial nodular lesions
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A 68-year-old man complaining of cough with abnormal chest CT findings was admitted to our hospital in 
January 2011. The chest CT showed multiple bilateral ground glass opacities and nodular lesions in the lungs. 
Also shown were lymphadenopathy of the hilum and mediastinum. The patient had a tumor of the left subman-
dibular gland, and a histopathologic examination of a left submandibular gland biopsy revealed infiltration of 
IgG4-positive plasma cells. We diagnosed chronic sclerosing sialadenitis. Surgical lung biopsy further revealed in-
filtration of IgG4-positive plasma cells in the lung lesions. Bronchoscopy was performed, and we observed multi-
ple small nodules in the endobronchial mucosa. These lesions were diagnosed as IgG4-related chronic sclerosing 
sialadenitis and IgG4-related lung disease. After treatment with prednisolone 30 mg/day, his symptoms im-
proved rapidly, and the lesions improved remarkably. Although endobronchial lesions in IgG4-related disease 
have been previously reported, multiple small nodules such as those seen in this case have not been described.
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