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 サルコイドーシスは，病理組織学的に肉芽腫を形成する疾患，もしくは画像所見で肺門縦
隔を中心とするリンパ節や全身の諸臓器に病変を認める疾患との鑑別が必要である．ここで
は肺病変を中心に，サルコイドーシスとの鑑別が必要な疾患を概説する． 
 

１）感染症 
 抗酸菌や真菌による感染性肉芽腫性疾患は肺が好発部位であり，類上皮細胞肉芽腫を形成
することがある．特に抗酸菌感染症は，臨床症状や経過，画像所見などが多様であり，サル
コイドーシスの病因として議論されてきた歴史もあることから 1)，鑑別が困難な症例がある．
確定診断には，抗酸菌の検出・同定が必要であるが，近年は結核菌に対するインターフェロ
ンγ遊離試験，Mycobacterium avium complex 症の抗 glycopeptidolipid-core IgA 抗体
など，感度・特異度の高い検査も普及しており，臨床的に簡便なスクリーニングが可能にな
ってきた 2, 3)．また欧米での報告が多い Histoplasma や Coccidioides 等の真菌感染症との
鑑別も重要であるが，超音波内視鏡による生検技術の進歩により鑑別が可能になってきた 4)． 
 

２）職業性呼吸器疾患 
 ベリリウム肺，アルミニウム肺，珪肺などの職業性呼吸器疾患は，ベリリウムやアルミニ
ウムなどの金属を含有する粉塵や蒸気，あるいは遊離珪酸の吸入により惹起される．いずれ
も長期にわたる暴露により，胸部 X 線上の肺門リンパ節腫大，血清アンギオテンシン変換酵
素（angiotensin-converting enzyme: ACE）の上昇，病理組織所見の肉芽腫などを認め，
サルコイドーシスに類似した病態をとる．特に慢性ベリリウム肺の病理所見はサルコイドー
シスと酷似することが報告されており，鑑別には職業歴の聴取が必須である 5,6)．近年は作業
環境の改善により，職業性呼吸器疾患は減少してきている． 
 

３）過敏性肺炎 
  過敏性肺臓炎は，外因性の有機もしくは無機塵埃を反復吸入することにより，これらの抗
原に感作されて生じる外因性のアレルギー性胞隔炎である．原因抗原として，真菌類，細菌，
鳥類からの異種蛋白あるいはイソシアネートなどの化学物質があげられる．臨床病型は急性
と慢性に大別されるが，急性型に病理組織学的に幼弱な肉芽腫を認めることが多く，サルコ
イドーシスとの鑑別が必要になる．慢性型は肉芽腫に乏しいため，特発性肺線維症との鑑別
が問題になる 7)． 
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４）多発血管炎性肉芽腫症（granulomatosis with polyangitis） 
 多発血管炎性肉芽腫症は，①上気道，肺を主とする壊死性肉芽腫性血管炎，②腎の壊死性
糸球体腎炎，③全身の中・小型動脈の壊死性血管炎を 3 徴とする血管炎症候群である．その
発症機序に抗好中球抗体（antineutrophil cytoplasmic antibody: ANCA）が関与し，
70-80％が proteinase-3(PR3)-ANCA陽性，10％程度がmyeroperoxydase(MPO)-ANCA
陽性を示す．画像所見では，両側に多発する結節性陰影を認めることが多く，その半数に空
洞を伴う．典型例はサルコイドーシスと容易に鑑別できるが，肺に結節を呈したサルコイド
ーシスにおける壊死所見の報告もあり 8)，注意を要する． 
 

５）腫瘍随伴性サルコイド反応  
  多くの悪性疾患において，非乾酪性肉芽腫（サルコイド反応）の存在が報告されている．
肉芽腫は腫瘍抗原に対する免疫反応と考えられており，原発性腫瘍の周囲には 3～7％，そ
の所属リンパ節に平均 4.4％認められる 9)． 
 またサルコイドーシス罹患者では悪性腫瘍の発生が高いことも報告されていることから，
経過観察中の病態の変化にも注意が必要である 10)． 
 

６）IgG4 関連疾患 
 IgG4 関連疾患は，血清 IgG4 の上昇と組織への IgG4 陽性形質細胞浸潤を特徴とする全身
性疾患である．臨床的に，顎下腺の腫脹，血清 sIL-2R の上昇，胸部 CT やガリウムシンチ
グラフィーでの肺門縦隔リンパ節腫大など，サルコイドーシス類似の病像を認める．特に胸
部画像所見では，IgG4 関連疾患は，縦隔リンパ節腫大を高率に認め，気管支血管束に沿っ
た陰影を呈することから，サルコイドーシスとの鑑別がむずかしい（図）11,12)．しかし IgG4
関連疾患の病態は，サルコイドーシスとは異なり Th2 が優位である．また本疾患は血清 IgG4
や IgE が高値になる一方で，血清 ACE の上昇を認めないことから，血液検査によるスクリ
ーニングが可能である 13)． 
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図．肺門縦隔リンパ節腫大 

 a. IgG4 関連疾患（文献 11 より引用転載） 

 b. サルコイドーシス 
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