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A 66-year-old man presented with multiple bilateral renal nodular lesions demonstrated by enhanced

computed tomographic scan. He had a history of autoimmune pancreatitis and renal cell carcinoma, which

had been treated with partial nephrectomy. We performed renal biopsy under ultrasound guidance.

Pathological examination revealed plasma cell infiltration to the renal interstitium. Serum IgG4 level was

high and we diagnosed as IgG4-related tubulointerstitial nephritis. After one month of oral steroid therapy

the multiple nodular lesions disappeared.

(Hinyokika Kiyo 57 : 309-313, 2011)
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緒 言

近年，IgG4 陽性形質細胞の浸潤を特徴として種々

の臓器の線維化を生ずる IgG4 関連疾患が注目されて

いる．罹患する臓器としては，膵臓1)，唾液腺2)，リ

ンパ節3)，肺4)，胆道系5)，後腹膜6)，前立腺7)などが

あげられるが，腎にも病変を呈することが報告されて

きている8,9)．今回，われわれは，腎癌に対する外科

的治療の既往歴を有し，自己免疫性膵炎の治療寛解中

に多発腎腫瘤を呈した IgG4 関連尿細管間質性腎炎の

1例を経験したので，その診断と治療経過を報告す

る．

症 例

患者 : 66歳，男性

主訴 : 多発腎腫瘤

既往歴 : 糖尿病にて2001年から内服加療を受ける．

甲状腺癌にて2006年外科的治療を受けたが，明らかな

再発所見は認めていなかった．自己免疫性膵炎にて，

2008年12月から2009年 9月までステロイド治療を施行

し，寛解状態となる．以後，ステロイド治療は終了し

ているが，明らかな再燃所見は認めてない．左腎腫瘍

に対して，1998年 2 月他院にて左腎部分切除術を施

行．腫瘍径は 2 cm で病理組織診断は腎細胞癌 (grade

2，INFβ，pT1 (intermediate type，alveolar＞ tubular，

clear＞granular)) であった．

現病歴 : 他院にて腎癌術後の経過観察中，2009年10

月腹部造影 CT にて両側腎実質に多発腎腫瘤を指摘さ

れた．腎癌の両腎転移が疑われ，両側腎摘出術または

薬物療法を勧められ，当科紹介受診となった．

検査所見 : 血液生化学検査では赤沈の亢進 (63

mm），CRP 上昇 (0.3 mg/dl) を認める以外は，Cre

は 1.0 mg/dl で，eGFR は 58.3 ml/min と若干低下し

ていた．アミラーゼは正常であった．腫瘍マーカー

は，可溶性 IL-2 レセプターの軽度上昇 (781 U/ml

（正常値519＞)）を認める以外は，明らかな異常値は

認めなかった．尿検査では特に異常所見を認めなかっ

た．

画像所見 : 他院にて撮影された腹部造影 CT（2008

年 6月）では，両腎には明らかな異常所見は認めてい

なかった (Fig. 1a）．今回の受診時に撮影した腹部造

影 CT（2009年11月）では，早期相にて濃染せず平衡

相にて腎実質よりも低濃度を呈する腫瘤が多数あり，

一部に楔状の造影不良病変も認められた (Fig. 1b）．
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Fig. 1. a, b : Contrast-enhanced computed tomography revealed normal findings in bilateral kidneys before the
development of AIP (a), multiple low-density areas in bilateral kidneys (arrows) at the first visit to our hospital
(b). c : Diffusion images of MRI showed multiple high intensity lesions (arrows). These locations matched
those observed on contrast-enhanced CT.

腹部造影 MRI では，両側腎実質に造影不良な領域が

あり，同部は拡散強調画像で高信号を呈していた

(Fig. 1c）．これらの病変は CT での低濃度腫瘤影に一

致した部位であった．腹部超音波検査では両腎に腫瘤

影を同定できず，ドップラーエコーでも明らかな

hypervascular な病変を認めなかった．

鑑別疾患として腎細胞癌・甲状腺癌を含む悪性疾患

の多発腎転移，サルコイドーシス，悪性リンパ腫など

が考えられた．2009年12月，腹部超音波ガイド下針生

検を行った．もともと腹部超音波では病変を同定でき

なかったが，CT にて病変を認める左腎下極から組織

採取を行った．病理組織学的検査では，間質に形質細

胞を主体とする炎症細胞がびまん性に浸潤しており，

線維化と尿細管の萎縮をともなっていた (Fig. 2a）．

浸潤する形質細胞に核異型はなかった．間質に浸潤し

ている形質細胞が単クローン性か多クローン性である

かをみるために κ 染色および λ 染色を行ったところ，

多クローン性であることが明らかとなった (Fig. 2b）．

IgG4 免疫染色では，確定診断には至らなかったが，

一部 IgG4 が強く染色された形質細胞が存在してい

泌57,06,04-2

Fig. 2. Pathological findings of left renal biopsy
specimen. a ; Plasma cells infiltrating into
renal interstitium with fibrosis and tubular
atrophy. b ; No nuclear heterogeneity of
plasma cells on high power magnification.

た．IgG4 関連疾患を疑い血清 IgG4 を測定したとこ

ろ，1,020 mg/dl（正常値4.8∼105）と高値であった．

以上から形質細胞腫の髄外病変は否定的で，IgG4 関

連疾患にともなう尿細管間質性腎炎と診断した．前医
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Fig. 3. Enhanced CT after one month treatment
revealed nodular lesions disappeared.

への問い合わせで，自己免疫性膵炎の治療開始前の

IgG4 は 744 mg/dl と高値であり，IgG4 関連自己免疫

性膵炎として治療されていたことが判明した．また，

IgG4 関連自己免疫性膵炎に対する治療により IgG4

は2009年 4月の時点で 319 mg/dl まで低下していた．

2010年 3月よりプレドニゾロン 40 mg/day による治

療を開始し，2010年 4月の CT では両側腎の腫瘤陰影

は消失した (Fig. 3）．治療開始から 8 カ月たった現

在，プレドニゾロン 10 mg/day 投与を継続しており

再発を認めていない．

考 察

IgG4 関連疾患は IgG4 陽性形質細胞が種々の臓器

に浸潤し，炎症や線維化を起こす自己免疫疾患とし

て，近年注目されてきている．IgG4 関連疾患は全身

多臓器疾患を呈するのが特徴で，同時性あるいは異時

性に膵臓，唾液腺，リンパ節，肺，胆管，後腹膜，前

立腺などの複数の病変を有する．特に膵炎，唾液腺

炎，リンパ節炎の合併が高頻度である．IgG4 関連疾

患のうち，IgG4 関連尿細管間質性腎炎は，2004年に

武田らが自己免疫性膵炎に合併した IgG4 関連尿細管

間質性腎炎について報告したのが始まりである8)．

IgG4 関連疾患のうち尿細管間質性腎炎を呈する割合

は現在のところ不明であるが，自己免疫性膵炎に限定

した場合には約35％に画像検査上，腎に何らかの異常

を認めたという報告10)もあり，本症例のように既往

歴に自己免疫性膵炎がある場合に腎病変を認めた場合

には，IgG4 関連尿細管間質性腎炎はまず念頭におく

べき疾患と思われる．

IgG4 関連尿細管間質性腎炎に関する特徴であるが，

まだ疾患概念の歴史が浅く，文献的な報告も十分とは

いえない．過去の報告のうち，腎生検がなされ IgG4

関連尿細管間質性腎炎と診断された24症例について

Table 1 にまとめた3,5,11~19)．臨床的特徴としては，

男女比は 3対 1，平均年齢62.8歳と中高年男性に好発

している．血清 IgG の分画である IgG4 はほぼ全例で

高値を示す．一般的に画像診断は有用であるとされて

おり，われわれの検討でも CT 上24例中18例で腎に異

常を認めていた．その所見としては，びまん性腫大，

多発低濃度腫瘤，多発結節，まだら状病変などであっ

た．本症例では造影 CT 上，両側腎実質での多発低濃

度腫瘤を呈しており，これまでの報告に矛盾しないと

思われた．上記のような画像所見を認めた場合，

IgG4 関連尿細管間質性腎炎を想定して検索をすすめ

ることが重要であると思われた．

IgG4 関連尿細管間質性腎炎の診断において病理組

織学的所見が有用である．病理学的特徴は腎尿細管間

質に多数の IgG4 陽性形質細胞浸潤，リンパ球浸潤，

線維化を認める間質性腎炎である．糸球体については

著変がない報告が多い9)が，膜性腎症12,17)や，糸球体

腎炎15)も報告されており，この疾患の認知と共にさ

らに多様化する可能性もある．なおわれわれの症例で

は，病変は間質のみで糸球体病変はみられなかった．

確定診断のためには腎生検が有用である．超音波検

査にて病変を認める際には，超音波ガイド下生検の適

応となる．しかし，超音波検査では病変を同定出来な

い場合があり，開腹生検，CT ガイド下16)や MRI ガ

イド下生検なども考慮する必要がある．本症例では

CT 所見を参考にしながら超音波ガイド下針生検にて

目的の組織を採取することが可能であった．

鑑別診断としては，一般に悪性疾患の腎転移，サル

コイドーシス，悪性リンパ腫などがあがってくる13)．

とくに本症例のように悪性疾患の既往がある場合には

その腎転移との鑑別は必須となる．転移性腎腫瘍との

鑑別に難渋した症例14)や前立腺癌の既往を有する症

例11)も報告されている．IgG4 関連尿細管間質性腎炎

が疑われた場合，確定診断のために腎生検による悪性

疾患の除外が重要であると思われた．

治療はステロイドが第一選択で，ほとんどの症例で

有効である9)とされており，われわれの集計でも転帰

の記載のある19例中16例でステロイド治療により軽快

している．一方で IgG4 関連疾患において，ステロイ

ド減量あるいは中止後に再発した症例も報告されてい

る13)．また，腎不全で発見されステロイド治療を

行ったにも関らず，維持透析導入となった症例も存在

する18)．以上より早期発見，早期治療が重要とされ

ているが，IgG4 関連尿細管間質性腎炎についての長

期予後は不明で，今後検討されるべき問題である．本

症例では，自己免疫性膵炎の治療後に異時性に発症し

た IgG4 関連尿細管間質性腎炎であるが，ステロイド

治療に非常に奏功し，腎機能の大きな障害は認めてい

ない．しかし，今後，間質性腎炎の再発や他臓器での

IgG4 関連疾患の発症の可能性もあるため，十分な経
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Table 1. Clinical findings of IgG4-related tubulointerstitial nephritis

報告者
報告
年

年齢 性別 既往歴 CT 腎の所見 他臓器病変
血清クレ
アチニン
(mg/dl)

IgG4
(mg/
dl)

治療 転帰

Katou 2003 72 M 前立腺癌 両側腎腫大 膵，胆管 1.9 911 ステロイド 軽快

Uchiyama 2004 64 M なし 異常所見なし 膵，胆管 4.5 665 透析，ステ
ロイド

軽快

Saeki 2006 61 M AIP， シェー
グレン症候群

左腎低濃度腫瘤 リンパ節 1.09 730 ステロイド 軽快

Saeki 2006 60 M なし 両側腎腫大
リンパ節，肝，
唾液腺 1.75 350 ステロイド 軽快

Nakamura 2006 52 M AIP 両側多発結節影 唾液腺 0.8 1,430 ステロイド 軽快

Shimoyama 2006 40 F なし
まだら状病変，
腎杯拡張

涙腺，唾液腺 0.74 2,400 ステロイド 軽快

Rudmik 2006 52 M なし 多発低濃度腫瘤 膵 0.76 上昇 ステロイド
画像上再
発

Saeki 2007 68 M なし 異常所見なし 唾液腺 1.37 670 ステロイド 軽快

Saeki 2007 55 M AIP 異常所見なし 唾液腺 膵 2.1 1,780 ステロイド 軽快

Cornell 2007 71 M 唾液腺炎 両側多発腎腫瘤
肺，胆管，膵，
後腹膜，リンパ
節

0.9 1,030 記載なし 記載なし

Cornell 2007 57 M なし 腎腫瘤 膵，唾液腺 正常 不明 記載なし 記載なし

Cornell 2007 45 M 肺結節
両側腎腫大，多
発腎腫瘤

肝 7 不明 記載なし 記載なし

Katano 2007 68 F なし 異常所見なし
膵，肝，胆管，
後腹膜 2 372

ス テ ロ イ
ド，シクロ
スポリン

軽快

Yoneda 2007 68 M 膵炎，胆管炎 両側腎腫大 膵，胆管，肝 3.6 2,350 ステロイド 軽快

Murashima 2007 58 F なし 多発低濃度腫瘤 なし 0.9 352 ステロイド 軽快

Saeki 2008 83 M 前立腺肥大症 異常所見なし なし 1.48 924 ステロイド 軽快

Tanigawa 2008 76 M なし 異常所見なし 胆管，リンパ節 不明 165 透析，ステ
ロイド

蛋白尿持
続

Aoki 2009 48 F なし 異常所見なし 涙腺 唾液腺 2.52 1,410 ステロイド 軽快

Naitoh 2009 62 F AIP, 唾液腺炎 低濃度腫瘤 膵 1.07 555 ステロイド 記載なし

Dhobale 2009 69 M 涙腺腫大 びまん性腫大
膵，唾液腺，リ
ンパ節，肺，胸
膜

2.8 1,850 ステロイド 軽快

Saida 2010 78 M AIP, 前立腺肥
大症

両側まだら状病
変

唾液腺 6.17 1,460 ステロイド
維持
透析

Tsubata 2010 78 M なし 異常所見なし なし 5.6 1,800 ステロイド 軽快

Shoji 2010 56 F なし 腎腫瘤 なし 不明 不明 腎摘出術 記載なし

自験例 2010 66 M AIP, 腎癌, 甲
状腺癌

多発低濃度腫瘤 なし 1 1,020 ステロイド 軽快

AIP : autoimmune pancreatitis.

過観察が必要であると考えられた．

結 語

腎癌の既往歴を有し，自己免疫性膵炎の治療寛解中

に発症した IgG4 関連尿細管間質性腎炎の 1例を経験

した．多発腎腫瘤の鑑別診断として，IgG4 関連尿細

管間質性腎炎も考慮する必要があると考えられた．
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