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A 67-year-old female, with a past medical history of IgG4-related Mikulicz disease, was referred to our

department for a periurethral mass revealed by contrast-enhanced computed tomography. She presented

with weak urine flow a half year before the first consultation. Magnetic resonance imaging (MRI) revealed a

periurethral mass, 39×39×29 mm, extending from the bladder neck to the urethral meatus. Serum IgG4

level was elevated to 580 mg/dl. Histological examination by the transvasinal biopsy revealed a

lymphocytic infiltrate with IgG4-positive plasmacytoid predominance, leading to the diagnosis of IgG4-

related disease arising in the periurethra. She was treated with prednisolone for 4 months, and urinary

disturbance disappeared. MRI showed that the periurethral mass decreased in size.
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緒 言

IgG4 関連疾患は全身に硬化性病変や腫瘤性病変を

来たすとされるが，尿道周囲に病変が発生することは

きわめて稀である1)．今回われわれは尿道周囲に発生

した IgG4 関連疾患の 1例を経験したので，文献的考

察を加え報告する．

症 例

患 者 : 67歳，女性

主 訴 : 尿勢低下

既往歴 : ミクリッツ病（60歳時に他院で両側涙腺摘

除術），脂質異常症，骨粗鬆症

家族歴 : 特記事項なし

現病歴 : ミクリッツ病に対して当院膠原病内科に通

院中であった．60歳時に他院で施行された両側涙腺摘

除術後は眼瞼腫瘤の再発なく，左顎下腺に 1 cm 大の

単発の腫瘤性病変の発生を認めていたが，ステロイド

の投薬加療なく経過観察中であった．2019年 1月頃よ

り尿勢低下を自覚していた．2019年 8月に撮像された

CT 検査において新規発生した尿道周囲の腫瘤性病変

を指摘され，精査加療目的に当科紹介受診となった．

現 症 : 身長 158 cm，体重 50 kg，血圧 117/65

mmHg，体温 36.8°C．腹部は平坦，軟．排尿時痛な

し．両側鼠径部リンパ節は触知せず．内診では膣前壁

に小鶏卵大の弾性軟な硬結を触知した．

血液検査所見 : WBC 6,900/mm3，Neu 68.6％，

Lym 22.1％，RBC 448×104/mm3，Hb 13.4 g/dl，Plt

20.6×104/mm3，Alb 4.2 g/dl，T-Bil 0.3 mg/dl，AST

30 IU/l，ALT 42 IU/l，CK 65 IU/l，LDH 187 IU/l，

BUN 12 mg/dl，Cr 1.07 mg/dl，CRP 0.21 mg/dl，IgG

1,685 mg/dl（施設基準値 : 870∼1,700 mg/dl），IgG4

580 mg/dl（施設基準値 : 11∼121 mg/dl）

腫瘍マーカー : CA19-9 ＜2 IU/ml，SCC : 1.2 ng/

ml，CEA ＜1.7 ng/ml，NSE : 12.8 ng/ml，可溶性 IL-

2 受容体 651 IU/ml（施設基準値 : 122∼456 IU/ml）

尿一般検査 : 尿 pH 5.0，蛋白（−），潜血（−），

RBC ＜1/hpf，WBC 1∼4/hpf

自然尿細胞診 : 陰性

画像検査所見 : 軟性膀胱鏡検査では膀胱頸部の膀胱

内への突出を認めた．膀胱粘膜および尿道粘膜，外尿

道口に異常所見は認めなかった．当科紹介時に撮像さ

れた造影 CT 検査では尿道周囲に腫瘤性病変を認め

た．MRI 検査では T2 強調像で均一な低信号を示す，

39×29×29 mm大の，膀胱頸部から外尿道口まで尿道

全長にわたる境界明瞭な腫瘤性病変が認められた

（Fig. 1）．

Fig. 2 に本症例における血清 IgG4 値の推移を示し

た．血清 IgG4 値は当科受診前より高値で推移してい

たが，尿勢低下の出現や尿道周囲腫瘤を指摘された時

期以降は，さらに上昇した．また，尿勢低下を自覚す

る 2カ月前より，ミクリッツ病の臨床所見である両側
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Fig. 1. T2-weighted MRI (sagittal section and axial section) revealed the periurethral mass (arrows).
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Fig. 2. Clinical course and change in IgG4 value in this case. The thick broken line indicates
upper limit value of IgG4.

顎下腺の腫大を認めていたと判明した．これらの経過

から尿道周囲腫瘤も IgG4 関連疾患である可能性が示

唆されたため確定診断目的に腫瘤性病変の経膣針生検

を施行した．

生検病理組織診断 : 好酸球，形質細胞主体の高度の

炎症細胞浸潤と線維化を認めた．IgG4 陽性形質細胞

浸潤（25/hpf 以上）を認め，IgG4/IgG 陽性細胞比は

80％以上であった．明らかな悪性所見は認めなかった

（Fig. 3）．

治療経過 : 直ちにステロイド内服加療を開始した．

プレドニン 15 mg/day から開始し，腫大した両側顎

下腺の縮小と排尿状態の改善，血清 IgG4 値の低下を

認めた．また，尿道周囲の腫瘤性病変の縮小（29×29

×39 mm→20×21×30 mm）も，プレドニン内服開始

後 3カ月後の MRI で確認された．現在はプレドニン

を 10 mg/day に減量し，経過観察中である．

考 察

IgG4 関連疾患は血清 IgG4 高値と，IgG4 陽性形質

細胞の浸潤と線維化による罹患臓器の腫瘤性，結節

性，肥厚性病変を呈する慢性リンパ増殖性疾患であ

る2)．2001年に Hamano らが自己免疫性膵炎患者での

高 IgG4 血症を指摘し3)，IgG4との関連を報告した．

さらに，2004年に Yamamoto らが唾液腺（耳下腺，

顎下腺，舌下腺）や涙腺の無痛性で対称性の腫脹を来

たすミクリッツ病も IgG4 が関連する全身疾患である

と報告した4)．これらを機に IgG4 が関連する共通の

全身性病態との認識が高まり，2011年に本邦から

「IgG4 関連疾患包括診断基準」が提唱された5)．診断

基準は臨床症状/血液所見/病理組織所見の 3項目か
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Fig. 3. Histopathological findings of biopsy of the tumor. A : H-E staining shows
dense lymphoplasmacytic (asterisk) and eosinophilic infiltration with
storiform fibrosis (arrows) in the subepithelial connective tissue. B :
Immunohistochemistry for IgG (left) and for IgG4 (right). IgG4＋/IgG＋
plasma cell ratio is up to 80％.

Table 1. Summary of reports on the IgG4-related disease involving the female urethra

報告年 性別 年齢 症状 IgG4 関連他臓器疾患 腫瘤のサイズ 診断方法 治療 効果

20119) 女 79 尿閉 ミクリッツ病
肺門部リンパ節腫脹 詳細不明 経膣生検 ステロイド あり

201210) 女 72 排尿困難 膵炎 詳細不明 経膣生検 ステロイド あり

201711) 女 75 尿勢低下 なし 3.0×2.0×2.0 cm 経膣生検 ステロイド あり

20191) 女 75 尿閉 膵炎（ステロイド投与中) 6.2×4.4×4.2 cm 経膣生検 高容量ステロイド
＋アザチオプリン あり

202012) 女 66
排尿困難，外
陰部不快感 なし 詳細不明 経膣生検 ステロイド あり

202012) 女 89 なし 不明 詳細不明 経膣生検 不明 不明

2020
（自験例)

女 67 排尿困難 ミクリッツ病 3.9×2.9×2.9 cm 経膣生検 ステロイド あり

ら構成される．（1）臨床的に単一または複数臓器にび

まん性あるいは限局性腫大，腫瘤，結節，肥厚性病変

を認めること，（2）血清 IgG4 値が 135 mg/dl 以上で

あること，（3）著明なリンパ球・形質細胞の浸潤と線

維化，ならびに IgG4 陽性形質細胞浸潤（IgG4/IgG

陽性細胞比40％以上，かつ IgG4 陽性形質細胞が 10/

hpf を超える）を認めること，の 3項目すべてを満た

す場合に確定群となる．確定診断目的のみならず，癌

や悪性リンパ腫などの悪性疾患や類似した炎症性疾患

（Castleman 氏病，サルコイドーシス，好酸球性肉芽

腫性多発血管炎など）との鑑別のためにも，標的病変

の生検検査が重要である．

IgG4 関連疾患の本邦における罹患率は人口10万人

あたり年間0.23∼1.08人と推定され，50∼70歳の中高

年男性に好発すると言われている6)．ミクリッツ病の

涙腺・唾液腺病変と自己免疫性膵炎は二大好発病変で
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あるが，全身のほぼすべての臓器に時間的・空間的多

発性をもって病変が出現しえることが報告されてい

る．泌尿器科領域においては後腹膜線維症や前立腺炎

などの IgG4 関連疾患の報告が散見され7)，前立腺炎

は IgG4 関連疾患患者の15％に認めたという報告もあ

る8)．一方で，尿道周囲に発生したという報告はきわ

めて稀であり，われわれの調べえた限りでは自験例を

含め，海外から 2例，本邦から 5例の併せて 7例のみ

の報告であった（Table 1)1,9~12)． 7 例は全例女性で

あり，男性報告例は認めなかった． 1例を除いて全例

に下部尿路症状が認められ，うち 2例においては尿閉

に至り，尿道カテーテル留置を余儀なくされた．IgG

関連の他臓器疾患としては膵炎やミクリッツ病などが

併発しやすい様であった．組織の採取に関しては，他

臓器疾患と比較して，低侵襲で簡単なため，全例で経

膣針生検が施行され確定診断に至った．

IgG4 関連疾患に対する治療の第一選択はステロイ

ド療法であるが13)，尿道周囲に発生した症例でも全

例にステロイドが投与された．一方で，自己免疫膵炎

の治療ガイドラインを基とした維持療法を行ったとし

ても，治療開始後 7年以内に約50％の症例が再燃する

と言われており14)，厳重な経過観察が必要である．

IgG4 関連自己免疫性膵炎に対してステロイド投与加

療中に尿道周囲病変が発生した症例では，高容量ステ

ロイドにアザチオプリンの併用にて症状の改善が得ら

れたと報告されている1)．

結 語

女性尿道周囲に発生した IgG4 関連疾患を経験し

た．きわめて稀な病態であるが IgG4 関連疾患の既往

のある女性の排尿障害には本疾患も念頭におくべきと

考えられた．

本論文の要旨は第243回日本泌尿器科学会関西地方会で発

表した．
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