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タサイエンス部門 

根田 直子 助教 東京女子医科大学 医学部 

清水 優樹 助教 名古屋大学大学院医学系研究科 循環器内科学 

尾内 善広 教授 千葉大学大学院 医学研究院 公衆衛生学 

関谷 潔史 部長 国立病院機構相模原病院 アレルギー・呼吸器科 

橋本 拓弥 講師 埼玉医科大学 医学部 

服部 元史 教授 東京女子医科大学 医学部  

林 太智 准教授 
筑波大学医学医療系 / 筑波大学附属病院社会連携教育

研究センター / (株)日立製作所ひたちなか総合病院 

原 章規 准教授 金沢大学医薬保健研究域医学系 

前嶋 康浩 准教授 東京医科歯科大学 大学院医歯学総合研究科 

松本 佳則 研究准教授 岡山大学大学院医歯薬学総合研究科  

村川 洋子 教授 
島根大学医学部附属病院 難病総合治療センター / 

島根大学 医学部 膠原病内科 

矢嶋 宣幸 准教授 昭和大学医学部 

井上 永介 教授 昭和大学 統括研究推進センター 

一瀬 邦弘 講師 
長崎大学大学院医歯薬学総合研究科先進予防医学共同

専攻リウマチ膠原病内科学分野 

永渕 裕子 講師 
聖マリアンナ医科大学 リウマチ・膠原病・アレルギー

内科 
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遠藤 修一郎 副部長 滋賀県立総合病院 

遠藤 知美 副部長 田附興風会医学研究所北野病院腎臓内科 

加藤 将 助教 北海道大学病院 内科 

岸部 幹 講師 旭川医科大学 耳鼻咽喉科・頭頸部外科 

宮崎 佑介 助教 産業医科大学 医学部 第 1内科学講座 

宮前 多佳子 准教授 東京女子医科大学 医学部 

宮脇 義亜 助教 岡山大学病院 新医療研究開発センター 

坂本 晋 准教授 東邦大学医学部内科学講座呼吸器内科学分野（大森） 

坂野 章吾 教授（特任） 愛知医科大学 腎臓・リウマチ膠原病内科 

三浦 健一郎 准教授 東京女子医科大学 腎臓小児科 

山村 昌弘 センター長 岡山済生会総合病院，リウマチ・膠原病センター 

山本 伸也 医員 京都大学医学部附属病院腎臓内科学 

重松 邦広 教授 国際医療福祉大学 医学部、三田病院血管外科 

真鍋 侑資 流動研究員 国立循環器病研究センター研究所血管生理学部 

水野 正巳 助教 岐阜大学 医学部 

中屋 来哉 科長 岩手県立中央病院 腎臓・リウマチ科 

中沢 大悟 助教 北海道大学病院 内科 2 
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辻本 康 医員 協和会協立病院 腎臓透析センター 

田巻 弘道 医長 聖路加国際病院 

南郷 栄秀 科長 
独立行政法人地域医療機能推進機構 東京城東病院 

総合診療科 

難波 大夫 病院准教授 
名古屋市立大学大学院医学系研究科 呼吸器・免疫アレ

ルギー内科学 

武曾 惠理 客員研究員 財）田附興風会医学研究所北野病院腎臓内科 

中枝 武司 講師 新潟大学大学院医歯学総合研究科腎・膠原病内科学分野 

岩橋 徹 講師 東京医科大学 医学部 心臓血管外科 

小林 正樹 助教 東京女子医科大学 医学部 脳神経内科 

菊池 正雄 准教授 宮崎大学医学部附属病院 血液浄化療法部 

小川 法良 病院准教授 浜松医科大学 第三内科 

鈴木 勝也 専任講師 慶應義塾大学 医学部リウマチ・膠原病内科 

齋藤 雅也 助教 秋田大学医学部付属病院 血液腎臓膠原病内科学講座 

田中 麻衣子 部長 県立広島病院 

川添 麻衣 助教 東邦大学 医学部 

 



別添３ 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

Ⅱ. 総括研究報告 
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厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

総括研究報告書 

 

難治性血管炎の医療水準・患者 QOL向上に資する研究 

 

    

研究代表者： 針谷 正祥 東京女子医科大学・医学部 教授 

   

研究分担者： 田村 直人 順天堂大学・大学院医学研究科 教授 

研究分担者： 河野 肇 帝京大学・医学部内科学講座 教授 

研究分担者： 
猪 原 登 志 子    

（伊藤登志子） 京都府立医科大学・附属病院臨床研究推進センター 講師 

研究分担者： 駒形 嘉紀 杏林大学・医学部 教授 

研究分担者： 杉山 斉 岡山大学大学院・医歯薬学総合研究科 教授 

研究分担者： 坂東 政司 自治医科大学・内科学講座呼吸器内科学部門 教授 

研究分担者： 藤井 隆夫 和歌山県立医科大学・医学部 教授 

研究分担者： 石津 明洋 北海道大学・大学院保健科学研究院 教授 

研究分担者： 川上 民裕 東北医科薬科大学・医学部皮膚科学教室 教授 

研究分担者： 菅野 祐幸 信州大学・学術研究院医学系 教授 

研究分担者： 高橋 啓 東邦大学・医学部 教授 

研究分担者： 宮崎 龍彦 岐阜大学・医学部附属病院 准教授 

研究分担者： 中岡 良和 国立研究開発法人国立循環器病研究センター・研究所血管生理学部 部長 

研究分担者： 石井 智徳 東北大学病院 臨床研究推進センター 特任教授 

研究分担者： 内田 治仁 岡山大学・大学院医歯薬学総合研究科 教授 

研究分担者： 杉原 毅彦 東京医科歯科大学・大学院医歯学総合研究科 非常勤講師 

研究分担者： 新納 宏昭 九州大学・大学院医学研究院 教授 

研究分担者： 吉藤 元 京都大学大学院医学研究科内科学講座臨床免疫学 講師 

研究分担者： 渡部 芳子 川崎医科大学・医学部 特任講師 

研究分担者： 要 伸也 杏林大学・医学部 教授 

研究分担者： 天野 宏一 埼玉医科大学・医学部 教授 

研究分担者： 和田 隆志 金沢大学・事務局 理事 

研究分担者： 佐田 憲映 高知大学・医学部 特任教授 

研究分担者： 土橋 浩章 香川大学・医学部 准教授 

研究分担者： 長坂 憲治 東京医科歯科大学・膠原病・リウマチ内科 非常勤講師 

研究分担者： 南木 敏宏 東邦大学・医学部 教授 

研究分担者： 古田 俊介 千葉大学医学部附属病院 特任講師 
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研究分担者： 坪井 直毅 藤田医科大学・医学部 教授 

研究分担者： 廣村 桂樹 群馬大学・大学院医学系研究科 教授 

研究分担者： 樋口 智昭 東京女子医科大学・医学部 助教 

  

 

 

 

A. 研究目的 

難治性血管炎疾患の医療水準の向上や患者の QOL

向上等により、研究開発推進の司令塔として難

病・小児慢性特定疾病対策の推進に貢献すること

を目的とする。 

 

B. 研究方法 

本研究では、以下の８指定難病（括弧内は指定難

病告示番号）と、これら以外の難治性血管炎疾患

を対象とする。指定難病：高安動脈炎(40), 巨細

胞性動脈炎(41), 結節性多発動脈炎(42), 顕微鏡

的多発血管炎(43), 多発血管炎性肉芽腫症(44), 

好酸球性多発血管炎性肉芽腫症(45), 悪性関節リ

ウマチ(46), バージャー病(47)。 

研究要旨 【目的】難治性血管炎疾患の医療水準の向上や患者の QOL 向上等により、研究開発推進

の司令塔として難病・小児慢性特定疾病対策の推進に貢献することを目的とする。【方法】班内に４つの

分科会を設置し、各分科会長を中心に 3年度計画の１年度目の研究課題を実施した。【結果】領域横断

分科会では研究班のwebsiteを刷新し、より利便性を高めたものとした。最近の ANCA関連血管炎診療経

験を有する内科医を対象とした症例提示を含む 19 問からなるアンケート調査を実施した。日本鼻科学

会において合同シンポジウムを実施した。市民公開講座としてインターネット動画配信を行った。新規検

査および治療の開発状況について情報を収集し、研究班のwebsiteで公開した。診療ガイドライン作成

のためのシステマティック・レビュー（SR）を実施する若手研究者育成のための勉強会を開催した。臨床

病理分科会では 7 件の依頼症例に対し、血管炎病理診断コンサルテーションを実施した。GCA の大型

血管病変の病理学的特徴の解明、OMAAV 病変と対照病変を病理学的に鑑別する組織学的指標の抽

出、結節性多発動脈炎と皮膚動脈炎の相違の同定を実施した。大型血管炎臨床分科会は難病情報セ

ンターの病気の解説、概要の改訂と重症度分類の改訂を提案した。バージャー病の診断基準ならびに

重症度分類の修正希望について、関連学会の承認を得て、厚生労働省に提出した。巨細胞性動脈炎

初発患者の臨床像を解析し、本邦の巨細胞性動脈炎の特徴と大動脈病変が治療反応性予測因子とな

ることをArthritis Res Therに報告した。高安動脈炎後ろ向きコホート129例を解析した。臨床個人調査票

を解析し、高安動脈炎患者の就職率を検討した。「小児発症高安動脈炎の子どもと親のためのガイドブ

ック」を作成し、研究班 websiteからダウンロード可能とした。バージャー病の臨床個人調査票解析結果

を論文化し、Circulation Journal 誌に掲載された。全国疫学調査を難治性疾患の継続的な疫学データの

収集・解析に関する研究班と合同で実施し、全国患者数を推計し、高安動脈炎と巨細胞性動脈炎の罹

患血管の違いを明らかにした。AMED難治性血管炎診療の CQ解決のための多層的研究との合同研究課

題として日常診療で評価可能な寛解基準と治療目標、治療目標達成に向けた治療戦略の暫定案を作

成した。難病プラットフォームを用いた患者レジストリ研究を開始した。中・小型血管炎臨床分科会は顕

微鏡的多発血管炎、多発血管炎性肉芽腫症診療ガイドラインの改訂版作成に向けて、基本方針を決定

し、改訂作業を進めた。また、「抗リン脂質抗体症候群・好酸球性多発血管炎性肉芽腫症・結節性多発

動脈炎・リウマトイド血管炎の治療の手引き 2020」を出版した。さらに、指定難病の通知の修正、重症度

分類の変更案の作成、臨床調査個人票解析、結節性多発動脈炎疫学調査の準備、RemIRIT 研究デー

タベース解析を進めた。小児慢性特定疾患「川崎病性冠動脈瘤」から継続した「川崎病性巨大冠動脈

瘤」を本班が代表申請組織となり関連7学会と共に指定難病疾病追加申請を行った。【考案】これらの研

究成果によって、難治性血管炎の医療水準の均てん化と更なる向上がもたらされることが期待される。 
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全体目標は以下の 7項目である。1)診療ガイドラ

イン(GL)改訂、2) 診断基準改訂、3) 重症度分類

改訂、4)AMED研究班との共同研究、5)診療実態と

その変化の把握、6)疾患および治療法の普及・啓

発 、7)若手研究者の育成。 

研究班全体で、AMED難治性血管炎診療のCQ解決

のための多層的研究班と合同で JPVAS 血管炎前

向きコホート研究【RADDAR-J [22]】を実施した。 

領域横断分科会：市民公開講座、関連学会におけ

る合同シンポジウム等の開催、GL作成に関する勉

強会参加者公募・開催、国際共同研究 VPREG実施、

GL普及に関するアンケート実施、国内外の診断・

治療方法の開発状況の把握、国際共同研究支援を

行った。 

臨床病理分科会：血管炎病理診断コンサルテーシ

ョンシステム運用、GCA の大型血管病変の病理学

的特徴の解明、AAV の上気道生検組織の病理学的

特徴の解明、PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理

学的特徴の相違の同定―人工知能（AI）を用いて

両者の鑑別を試みる、FFPE切片を用いた血管壁免

疫グロブリン沈着の検出を実施した。 

大型血管炎臨床分科会：大型血管炎患者レジスト

リ研究（前・後ろ向き）のデータ収集・解析、バ

ージャー病診断基準の改訂案作成、関連学会との

調整、指定難病重症度分類改訂準備、大型血管炎

の心臓血管手術症例に関する症例登録研究立ち上

げ、保険データベース解析計画作成、大型血管炎

全国疫学調査データを用いた小児期発症高安動脈

炎症例の解析、高安動脈炎女性患者と妊娠・出産

の実態調査準備を実施した。 

中・小型血管炎臨床分科会：ANCA 関連血管炎診

療ガイドライン改訂準備、指定難病重症度分類改

訂、RemIRIT 研究データベース解析、診断基準の

作成・改訂準備、臨床調査個人票解析準備、ANCA

陽性間質性肺炎の疫学研究準備を実施した。 

 

(倫理面への配慮)  

人を対象とする医学系研究に関する倫理指針を遵

守して実施した。 

 

 

C. 研究結果 

以下に分科会別に研究結果の概要を示す。詳細

は各分科会長、研究分担者の報告書に記載されて

いる。 

1) 領域横断分科会 

顕微鏡的多発血管炎および多発血管炎性肉芽腫

症の治療実態について、最近の ANCA 関連血管

炎診療経験を有する内科医を対象とした症例提

示を含む 19 問からなるアンケート調査を実施した。

2020年 10月 10日に日本鼻科学会において「上気

道の難治性血管炎の臨床像と病態」というタイト

ルで合同シンポジウムを行った。市民公開講座と

して「血管炎についてもっと知ろう：それぞれの

病気の特徴と療養に役立つ知識」というテーマで、

インターネット動画配信を行った。European 

Vasculitis Study Annual Meeting に本研究班か

ら複数名が参加し、国内で行っている AAVTCZ試験、

国際臨床研究である ARAMIS の進捗などについて

報告を行い、また海外の臨床研究における最新情

報 を 共 有 し た 。 Vasculitis Pregnancy 

Registry(V-PREG)の website開設準備を進めた。

血管炎に関する新規検査および治療の開発状況に

ついて情報収集を行い、研究班 websiteに掲載し

た。診療ガイドライン作成のためのシステマティ

ック・レビュー（SR）若手研究者の育成を目的に、

コクランジャパンに協力を依頼して勉強会を 2回

開催した。来年度も継続予定である。詳細は田村

の分担研究報告書を参照のこと。 
2) 臨床病理分科会 

7 件の依頼症例に対して、血管炎病理診断コンサ

ルテーションを実施した。ウェブ版血管炎病理アト

ラスの画像使用について、2 件許諾した。巨細胞

性動脈炎(GCA)の大型血管病変の病理学的特徴

について検討し、cranial GCA with established 
extracranial involvement (C-GCA with EECI)と
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extracranial GCA (EC-GCA)は、病型に関わらず

共通の大動脈炎病変を示すと考えられた。AAV

の上気道生検組織の病理学的特徴の検討では、

ANCA 関連血管炎性中耳炎(OMAAV)病変と対

照病変の組織標本について予備比較を実施し、

OMAAV 鑑別の組織学的指標を抽出した。結節

性多発動脈炎(PAN)の皮膚病変と皮膚動脈炎

(CA)の病理学的特徴の相違を畳み込みニューラ

ルネットワークを用いて検討した。PANとCAのHE
染色画像には何らかの差異が存在し、それは赤と

緑の色情報に反映されていることを示した。FFPE
切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈着の検出方

法を検討するため、分科会構成員の各施設で解

析対象症例の有無を調査した結果、30 例ほどが

該当した。また、抗原賦活法として異なる 2 つの方

法が提案された。詳細は石津の分担研究報告書を

参照のこと。 
3) 大型血管炎臨床分科会 

国内外の高安動脈炎(TAK),GCA のコホート研究、

臨床試験の結果を踏まえて、難病情報センターの

病気の解説、概要の改訂と重症度分類の改訂を検

討して提案した。「小児発症高安動脈炎の子ども

と親のためのガイドブック」を作成し、研究班

website からダウンロード可能とした。バージャー

病の診断基準ならびに重症度分類の修正希望につ

いて、関連学会に承認を依頼して、厚生労働省に

提出した。大型血管炎を対象とする前向きレジス

トリー研究では、最終的に191例（TAK70例、GCA121

例）が登録されて、3 年間のフォロー中である。

後ろ向きレジストリ―研究では、合計 311 例

（TAK166例、GCA145例）が登録された。GCA初発

患者の臨床像を解析し、Arthritis Res Ther誌に

報告した。（杉原の分担研究報告書参照）。高安

動脈炎の初発患者 129例の特徴を解析した。高安

動脈炎の臨床調査個人票を用いて、患者の就職率

について解析した。バージャー病の臨床調査個人

票解析結果を論文化し、Circulation Journal 誌

に掲載された（渡部の分担研究報告書参照）。大型

血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録研究

の準備を進めた。大型血管炎全国疫学調査を難治

性疾患の継続的な疫学データの収集・解析に関

する研究班と共同で実施した。全国患者数推計値

は TAK5,320 名(95%信頼区間 4,810-5,620 名)，
GCA3,200名(95%信頼区間:3,830-3,570名)であっ

た。二次調査で、TAKとGCAの患者背景、治療、

罹患血管の分布の違いを明らかにした。高安動脈

炎女性患者と妊娠・出産の実態調査では、18 施設

から 30症例、39妊娠が登録され、解析を進めた。

小児高安動脈炎のトシリズマブ使用実態把握の

準備を日本小児科学会、日本小児リウマチ学会

と共同で実施する準備を進めた。AMED難治性血

管炎診療の CQ 解決のための多層的研究班と合

同で、日常診療で評価可能な寛解基準と治療目

標、治療目標達成に向けた治療戦略の暫定案を

作成した。詳細は中岡の分担研究報告書を参照の

こと。 

4) 中・小型血管炎臨床分科会 

ANCA関連血管炎診療ガイドライン改訂では、統括

委員会設置、基本方針策定、ガイドラインパネル

委員会、編集委員会のメンバーを確定した。6 個

の新規クリニカルクエスチョンを設定し、計 10

個のCQを対象として2名1組からなるシステマテ

ィックレビュー（SR）チームで SRを開始した。た。

難病情報センターの病気の解説、概要の改訂と重

症度分類の改訂を検討して提案した。悪性関節リ

ウマチの臨床調査個人票を解析し、Modern 

Rheumatology(vol31, page 1-8.2020)に報告した。

RemIRIT研究データベースの解析を進めた。「抗

リン脂質抗体症候群・好酸球性多発血管炎性肉芽

腫症・結節性多発動脈炎・リウマトイド血管炎の治

療の手引き 2020」を出版した（長坂の分担研究報

告書を参照）。『川崎病診断の手引き改訂第 6 版

ガイドブック』の編集、執筆、発行に本班小児血管

炎研究担当者が編集委員、執筆者として参加した。

日本循環器学会『川崎病心血管後遺症診断と治

療ガイドライン』および日本小児循環器病学会『川
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崎病急性期治療のガイドライン』の執筆を本班小

児血管炎研究担当者が担当した。小児慢性特定

疾患「川崎病性冠動脈瘤」から継続した「川崎病性

巨大冠動脈瘤」を本班が代表申請組織となり関連

7 学会と共に指定難病疾病追加申請を行った。詳

細は要の分担研究報告書を参照のこと。 

 

D. 考察 

令和元年度までの研究班の体制を見直し、一部の

分担者・協力者を入れ替えて実施した研究の 1年

目であったが、各分科会で研究計画通りに順調に

研究課題が遂行された。また、COVID-19対応によ

り班会議はすべて web会議で実施したが、大きな

問題はなく研究をすすめることができた。 

診療ガイドライン作成に携わる若手研究者育成を

目指して、自己免疫疾患に関する調査研究班と合

同でシステマティックレビュー勉強会参加者を募

集し、定員の倍以上の申し込みがあった。こうこ

いった取り組みを今後も継続し、政策研究の後継

者を育てていく必要があると思われる。 

大型血管炎全国疫学調査の経験を活かし、本研究

班の２・３年目では結節性多発動脈炎に関する全

国疫学調査を計画している。わが国における難病

各疾患の全体像を把握する上で、全国疫学調査は

非常に重要な研究手法であり、今後も複数の疾患

で実施していく必要がある。 

E. 結論 

これらの研究成果によって、難治性血管炎の医療

水準の均てん化と更なる向上がもたらされること

が期待される。 

 

F. 健康危険情報 

なし。 
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の関連性.実験医学 39(4) ,546-5512021 

115.藤井隆夫, 顕微鏡的多発血管炎と MPO-ANCA

関連間質性肺炎リウマチ科 6561-66 

116.藤井隆夫, 抗好中球細胞質抗体(ANCA)内科

125866 

117.中岡良和. , 高安動脈炎・巨細胞性動脈炎・

バージャー病. 生体の科学.71(5)480-4812020 

118.中岡良和. , 高安動脈炎の病態と新規治療戦

略. 循環器病研究の進歩.6082-902020 

119.渡部芳子, 指定難病最前線 高安動脈炎新薬

と臨床70336− 3392021 

120.神山 裕二, 西村 謙一, 大西 愛, 服部 成 

良, 村瀬 絢子, 原 良紀, 伊藤 秀一, 消化

器症状が長期に持続した川崎病ショック症

候群．横浜医学 71(2)77-822020 

121.中岡良和. , 心筋炎. 日本医師会雑誌.149

（特別号 2）253-2562020 

122.厚生労働省 診療の手引き検討委員会 加

藤康幸、足立拓也、鮎沢 衛、氏家無限、大

曲貴夫、川名明彦、忽那賢志、小谷 透、西

條政幸、徳田浩一、橋本 修、馳 亮太、藤

田次郎 、藤野裕士、迎 寛、倭 正也、横山

彰仁、日本小児科学会予防接種・感染症対策

委員会、勝田友博、菅 秀、津川 毅, 新型コ

ロナウイルス COVID-19 診療の手引き第 3 版

2020.9 

123.伊藤 秀一, 新型コロナウイルス感染症は

川崎病をひき起こすのか?-小児多臓器系炎

症 症 候 群 と 川 崎 病 . 循 環 器 内 科

89(2)202-2112021, 

124.伊藤 秀一, 川崎病の今 急性期の治療 血

漿交換小児内科 53(1)113-118. 2021 

125.福田 清香, 今野 裕章, 松本 峻, 灘 大志, 

岩本 眞理, 伊藤 秀一．, 川崎病診断の手引

き(版)が診断に及ぼす影響．日本小児科学会

雑誌 124(10)1484-1489.2020 

126.中岡良和. , 大型血管炎の診断と治療.日本

内科学会雑誌.109（9）1828-1835,2020 

127.内田 治仁, 特集 血管炎症候群を理解す

る 診る 2大型血管炎をいかに診断するか？

Heart View第 24巻第 8号 687-6922020 

128.三浦 大，鮎澤 衛，伊藤 秀一，池田 俊也，

金井 貴志，小林 徹，鈴木 啓之，濱田 洋通，

深澤 隆治，山村 健一郎，宮田 功一，横山 詩

子，市田 蕗子，寺井 勝，三谷 義英。, 日

本小児循環器学会川崎病急性期治療のガイ

ドライン日小循誌 36(S1)S1.1-S1.292020 

129.駒形嘉紀, 補体の代替経路とANCA関連血管

炎リウマチ科 64232-2382020 

 

 

2. 学会発表 

各研究分担者の報告書を参照 
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厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 

大型血管炎臨床分科会報告 

 

研究分担者（分科会長）中岡 良和  国立循環器病研究センター 研究所血管生理学部 部長 

研究分担者：  

中岡 良和 国立研究開発法人国立循環器病研究センター 研究所血管生理学部 部長 

石井 智徳 東北大学病院 臨床研究推進センター 特任教授 

内田 治仁 岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 CKD・CVD 地域連携包括医療学 教授 

杉原 毅彦 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 非常勤講師 

新納 宏昭 九州大学大学院医学研究院 医学教育学 教授 

吉藤 元 京都大学大学院医学系研究科 内科学講座臨床免疫学 講師 

渡部 芳子 川崎医科大学医学部 生理学１教室 特任講師 

研究協力者：  

赤澤 宏 東京大学医学部附属病院 循環器内科 講師 

有田 陽 地域医療機能推進機構（JCHO）大阪病院 循環器内科 医長 

石﨑 淳 愛媛大学 医学部（第一内科（血液・免疫・感染症内科学）） 講師 

伊藤 秀一 横浜市立大学医学部 小児科学 教授 

岩田 直美 あいち小児保健医療総合センター 免疫アレルギーセンター 副センター長 

根田 直子 東京女子医科大学医学部 膠原病リウマチ内科 助教 

清水 優樹 名古屋大学大学院医学系研究科 循環器内科学 助教 

橋本 拓弥 埼玉医科大学総合医療センター 血管外科 准教授 

前嶋 康浩 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 循環制御内科学 准教授 

永渕 裕子 聖マリアンナ医科大学 リウマチ・膠原病・アレルギー内科 講師 

宮前 多佳子 東京女子医科大学医学部 膠原病リウマチ内科 准教授 

重松 邦広 国際医療福祉大学医学部 三田病院血管外科 教授 

真鍋 侑資 国立研究開発法人国立循環器病研究センター 研究所血管生理学部 流動研究員 

岩橋 徹 東京医科大学医学部心臓血管外科 講師 

 

 

A. 研究目的 大型血管炎に属する高安動脈炎(TAK)や巨細胞性

研究要旨 疫学調査を実施することで大型血管炎に関するエビデンスを集積して、診断・治療のガイド

ラインの作成・改良を進める。本研究活動を通じて、医療者や患者に対して大型血管炎に関連する最新

の情報を発信することで、社会への大型血管炎に関する疾患情報の啓発と普及を進める。 
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動脈炎(GCA)、そしてバージャー病は何れも希少疾患

であり、診断・治療法は未だ十分に確立されている

とは言えない。本研究の目的は、①TAK, GCA, バー

ジャー病に関する様々な疫学調査研究などを通じて、

わが国でのこれらの疾患の臨床像及びその診療と治

療の現状を明らかにすること、②診療ガイドライン

（CPG）改訂などに必要な診療情報の基盤を構築する

ことを通じて、患者 QOLの向上に資することである。 

B. 研究方法 

①TAK,GCA,バージャー病の CPGの改訂の準備を進

めるとともに、TAK,GCA,バージャー病の診断基準、

重症度分類、臨床個人調査票の改訂に向けた準備・

検討を進める。②平成 27年度から実施中の大型血管

炎を対象とするレジストリー研究（大型血管炎の後

ろ向き、前向き登録研究）のデータ収集と解析を継

続して、論文化を進める。後ろ向き研究では 2007-

2014 年に高安動脈炎あるいは巨細胞性動脈炎と診

断され、新たにステロイド療法を開始した患者、あ

るいは 0.5mg/kg以上を開始した再発例、生物学的製

剤を開始した再発例を対象とし、GCA 145名と TAK 

166名の臨床情報を収集した。TAK患者はデータクリ

ーンアップ後の 129名について、後ろ向きに治療開

始から 3年間の症例情報を集積して解析した。③臨

床個人調査票を用いた疫学研究では、2013 年度の

TAK の個人調査票（新規登録患者 211 人、継続登録

患者 2584 人、データ・クリーニング後の総数 2013

人）、および 2013-2014年度のバージャー病新規登

録患者 89 人を解析した。また、新たに厚労省から

2017年度以降の TAK,GCA（とバージャー病）の臨床

個人調査票データを再度供与して頂き、以前の臨個

票データとの比較・検討を試みる。④大型血管炎の

心臓血管手術症例に関する症例登録研究を今年度開

始する。後ろ向きに TAK,GCA 患者での心臓血管手術

を受けた患者の手術前後の管理状況、内科治療の状

況と予後に関する調査する。⑤全国医療機関を対象

とし、2017年度に TAKまたは GCAと診断されている

患者を、カルテ情報など既存資料に基づき調査する

疫学研究を、難治性疾患の継続的な疫学データの収

集・解析に関する研究班と共同で実施した。選定し

た医療機関での一次調査(患者数)を経て TAK と GCA

の患者を登録し、その登録患者に対し二次調査(罹病

期間，罹患血管，治療内容など)を実施する。小児血

管炎研究グループでは、⑥高安動脈炎女性患者と妊

娠・出産の実態調査を継続して進めて、⑦小児高安

動脈炎のトシリズマブ使用実態を把握する。⑧AMED

難治性血管炎診療の CQ 解決のための多層的研究と

連携して、日常診療で評価可能な寛解基準と治療

目標の設定、治療目標達成に向けた治療戦略に関

するエキスパートオピニオンを Delphi 法を使用

して意見統一した。 

 

(倫理面への配慮) 

本研究班で進める疫学調査研究は、疫学研究倫理

指針に基づき、前向き研究に関しては外来受診時に

患者説明書を用いて、文書と口頭で説明を行い、研

究協力に関して同意書を文書にて取得する。また、

後ろ向き研究に関しては、外来に研究に関するポス

ター掲示、または診療科(病院)の WEBに情報を掲示

して、研究対象患者に研究実施を通知する。 

 

C. 研究結果 

①TAK,GCA,バージャー病の CPGの改訂の準備を進

めるとともに、TAK,GCA,バージャー病の診断基準、

重症度分類、臨床個人調査票の改訂に向けた準備：

国内外の TAK,GCAのコホート研究、臨床試験の結果

を踏まえて、難病情報センターの通知の改訂と重症

度分類の改訂を検討して提案した。バージャー病の

診断基準ならびに重症度分類の修正希望について、

関連学会に承認を依頼して、厚生労働省に提出した。

②大型血管炎を対象とするレジストリー研究（大型

血管炎の後ろ向き、前向き登録研究）前向き研究：

2019 年 3 月 31 日をもって新規登録は終了となって

おり、最終的に 191例（TAK70例、GCA121例）が登

録されて、3 年間フォローされて順次解析も進めら

れる予定である。後ろ向き研究：合計 311例（TAK166

例、GCA145例）が登録された。GCA初発患者の臨床
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像を解析し、本邦の GCAの特徴と大動脈病変が治療

反応性予測因子となることをArthritis Res Ther誌

に報告した。また、大動脈本幹病変を合併しない鎖

骨下動脈病変合併例は治療反応性が良好であったこ

とも見出した。詳細は別に分担研究報告書「本邦に

おける巨細胞性動脈炎に対する治療の実態と有効性、

安全性に関する研究」で記載した。TAK初発患者 129

例を解析すると、男女比は 1:5で、40歳未満発症が

多いが 40歳以上で発症した患者も約 3割存在した。

観察 3年間での死亡例は 3例のみであった。平均初

期 PSL投与量は 35mg/日（0.67mg/kg/日）であった。

治療開始から 2年間のうちに、約 9割の患者が寛解

に到達した。沼野分類別の寛解率は、特に差を認め

なかった。約 8割の患者になんらかの大動脈病変に

伴う症状を認めた。5 割以上の患者において、頸動

脈、左鎖骨下動脈、大動脈弓、下行大動脈への有意

な画像所見を認めた。狭窄病変よりも壁肥厚を多く

認めた。右鎖骨下病変がある患者はない患者に比べ

て、初回寛解までの到達期間が有意に遅かった

（p<0.05）。40 歳以下の若年発症 TAK 患者と 41 歳

以上発症 TAK患者において、寛解率や CRPなど臨床

情報に有意な差は認めなかった。HLA-B52陽性TAK患

者は、陰性患者と比べて初回寛解までの到達期間が

有意に遅かった（p<0.05）。初期治療（治療開始 2週

間以内）に免疫抑制剤使用の有無で、初回寛解到達

率に差は認めなかった。この 2群においては、PSL初

期投与量にも差がなかった。治療開始後 24週目の時

点まで観察できた 120 人のうち 46 人において後遺

症が見られた。治療開始後 104週目においてもその

割合はか有意に変化しなかった。③臨床個人調査票

解析：これまで TAK患者の就職率が罹病期間に関わ

らず 50%未満であることを見出していたが、更に患

者の現在の年齢別で就職率を算出し直して、政府発

表の日本人の就職率（男女別）と比較した。女性患

者では、25～74歳の区間で一般日本人女性の就職率

よりも有意に就職率が低かったのに対して、男性患

者では全年齢区間で一般日本人男性の就職率と差は

なかった。バージャー病の解析結果を論文化し、

Circulation Journal誌に掲載された。 

④大型血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録

研究：大型血管炎臨床分科会メンバーにて CRF調査

項目に関する意見交換をメールアンケート及び 11

月9日のWEBミーティングで行った。これをもとに、

現在調査項目の選定を進めており、プロトコール確

定後、まず基幹施設の国立循環器病研究センターに

て倫理申請して承認を得て、順次、研究班内各施設

で倫理申請をして頂く予定である。⑤全国医療機関

での大型血管炎に関するアンケート調査：一次調査

では 3495 施設のうち 1960 施設(56.1%)から回答を

得た。全国患者数推計値は TAK5,320名(95%信頼区間

4,810-5,620名)，GCA3,200名(95%信頼区間:3,830-

3,570名)であった。二次調査では一次調査登録患者

の約半数から回答を得た．TAK，若年発症 TAK（＜18），

成人発症 TAK（≧18），GCAそれぞれにおいて，男女

比はそれぞれ 1：5.9，4.6：1，5.3：1，1：1.9だっ

た。若年発症 TAKは成人発症 TAKと比較し、総頚～

内頚動脈，腹部下行大動脈，腎動脈，腹腔動脈，上

腸管動脈の罹患が多かった（P＜0.001）．GCAは成人

発症 TAKと比較し，側頭動脈，鎖骨下動脈，腕頭動

脈，腋窩～上腕動脈，腸骨～大腿動脈の罹患が多か

った（P＜0.001,腸骨～大腿動脈は P＝0.001）。成人

発症 TAKは GCAと比較し，冠動脈，肺動脈，上行大

動脈，大動脈弓，胸部下行大動脈，腎動脈，腹腔動

脈，上腸間膜動脈の罹患が多かった．GCAの大動脈病

変合併例は全体の約 5 割だった。GCA 全体の鎖骨下

動脈病変を持つ例は全体の約 3割，大動脈病変合併

例では約 6割だった。⑥高安動脈炎女性患者と妊娠・

出産の実態調査：大型血管炎コホート研究対象施設

を中心に症例を蓄積中である。2020.11.7現在、倫理

委員会承認 18施設、登録 30症例、39妊娠。出産年

齢 33才、罹病期間 8年（いずれも中央値）。妊娠前

治療として、25 妊娠(65.8%)でプレドニゾロンが投

与されており、中央値で 7mg（4-13mg）/日であった。

生物学的製剤はインフリキシマブ 3妊娠、トシリズ

マブ 3妊娠で、妊娠判明後それぞれ１妊娠ずつ中止

されていた。人工中絶 1例を除く 38妊娠で生産児が
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得られ、妊娠経過中の原疾患の再燃は 1例、合併症

は高血圧が最多で 9例。8/38例（21.0%）が早産で、

10 例(26.3%)が低出生体重児であったが、全例出生

体重 2,000g以上で出生後の児の重篤な異常はなく、

確認できた 34児のうち、28 例(82.3%)が完全または

混合で母乳栄養が可能であった。妊娠経過中の原疾

患の再燃は１例のみで、出産後の増悪は 5例(13.1%)

に認められた。⑦小児高安動脈炎のトシリズマブ使

用実態把握：日本小児科学会調査検討小委員会・日

本小児リウマチ学会教材作成ワーキンググループに

て作成予定の「小児リウマチ疾患へのトシリズマブ

治療の理論と実際(仮)」において、小児 TAK症例に

おける投与例について、症例集を分担執筆し、TCZ使

用における有効性、安全性、使用上の留意点などを

明確に抽出して、共有する予定である。⑧患者代表

3 人と本研究班のメンバーからなるグループで

Delphi法での意見統一を行い、日常診療で評価可

能な寛解基準と治療目標、治療目標達成に向けた

治療戦略の暫定案を作成した。 

 

D. 考察 

②大型血管炎を対象とするレジストリー研究（大

型血管炎の後ろ向き、前向き登録研究）：疫学調査研

究での後ろ向きコホートでは、GCA 新規発症例の解

析から本邦の GCA治療の現状が明らかとなり、大動

脈病変の臨床的意義が本研究により明確になった。

また、TAK新規発症例の解析からは、我が国のエキス

パートによる TAK診療の現状として、初期治療開始

後 2年のうちには 9割が一度は寛解に到達している

ことも明らかとなった。観察期間中に手術をした症

例は 1 例（Bentall 術）のみであり、比較的早期に

診断がついた TAK患者群を解析している可能性が考

えられる。③臨床個人調査票解析：女性患者の就職

率が低い理由については、まず、男女別の社会的状

況を検討すると専業主婦をしているためであった。

そこで、2つの仮説を立てた。1) 女性患者の重症度

が高いために就職率が下がる。2) 重症度自体に性差

はないが社会的理由で正規雇用を断念し主婦となっ

ている。今後、男女別の重症度を検討していく。⑤

全国医療機関での大型血管炎に関するアンケート調

査：TAKは特定疾患治療研究事業 56疾患の登録状況

より 2001年から 10年間で 7,779人，発症年齢中央

値は 35歳と報告されている。アンケートによる調査

を行われたことはない。寛解例や軽症例など医療経

済上の利益がなく登録されなかった例もあると推測

されるが，本研究では既報と比較し推計人数は少な

かった。発症年齢も低かったことから, 当時 GCAが

56疾患に含まれていなかったためにTAKとして登録

されていた例の他，大動脈病変合併例を TAKとして

診断していた例が含まれていたと考える。GCA は

1998 年にアンケートによる全国疫学調査が実施さ

れており，690人と推定，発症平均年齢は 71.5と報

告されている。本研究では 1998年より推計人数が増

えているが，上記のごとく当時 TAKとして管理・診

断されていた例があると考えると単純に患者が増加

したと断定はできない。GCA の認知度が向上したた

め，GCA と診断された患者数が増加した可能性もあ

る。なお、1998年と 2017年の 65歳以上の人口に対

する GCA患者の割合はそれぞれ 0,003％と 0,01％で

あり，高齢化だけでは説明できない。若年発症 TAK

と成人発症 TAKの罹患血管を比較した大規模な研究

は少ないが，総頚動脈と腹腔動脈以下の病変が多い

との報告があり，本研究でも同様だった。最近では

GCAの5～6割に大動脈病変が合併すると報告されて

おり，本研究でも同様だった。2019年に GCAは胸腹

大動脈から鎖骨下動脈まで広く病変を認めるが，腎

動脈，腹腔動脈，腸間膜動脈は TAKが多いと報告さ

れており，本研究でも同様だった。広く認識されて

いるように TAK の側頭動脈病変は稀で，GCA の冠動

脈・肺動脈病変は稀だった。GCA は成人発症 TAK に

比べ腋窩動脈～上腕動脈および大腿動脈の第一分枝

以降の病変が多かったが，これら第一分枝以降の血

管について大規模に両疾患を比較した報告はない。

⑥⑦小児血管炎研究グループの研究：小児血管炎研

究の活動は全般に順調に進んでいる。⑧今後の大型

血管炎の診療ガイドライン改定にむけた寛解基準と
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治療指針の暫定版を作成した。今後本研究班で行っ

ているコホートでバリデーションを行う。 

今後の大型血管炎臨床分科会活動を通して、疫学

的情報のアップデートにより、上記疾患の診断基準、

重症度分類、臨床個人調査票の改訂準備を進める。 

 

E. 結論 

小児から成人まで多角的に大型血管炎とバージャ

ー病の疫学調査研究を進めて、診療ガイドライン改

定に有益なエビデンスを集積出来ている。今後も研

究を継続して、我が国の大型血管炎とバージャー病

の臨床像、診療・治療の実態を明らかにする。 

F. 健康危険情報 

該当なし 
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on: Long-term efficacy and safety of 

tocilizumab in refractory Takayasu arteritis: 

final results of the randomized controlled 

phase 3 TAKT study: reply. Rheumatology 

(Oxford). 2020;59(9): e48-e49. 

・Nakaoka Y*, Isobe M, Tanaka Y, Ishii T, Ooka 

S, Niiro H, Tamura N, Banno S, Yoshifuji H, 

Sakata Y, Kawakami A, Atsumi T, Furuta S, 
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該当なし

https://search-jamas-or-jp.kras1.lib.keio.ac.jp/api/opensearch?q=%5b%8D%AA%93c%92%BC%8Eq%5d/AU


30 
 

厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 

バージャー病の臨床調査個人票解析に関する研究 

 

研究分担者 渡部芳子   川崎医科大学 生理学 1 特任講師 

 

 

 

A. 研究目的 

バージャー病は希少な難治性疾患であり、原因お

よび診断方法や診断マーカー、ならびに治療法は未

だ十分に確立されていない。一般診療医が正確にこ

れらの疾患の鑑別診断をして安全性・有効性の高い

治療を選択できる様にするためには、最新の情報に

基づく診療ガイドラインが必要である。診断基準に

関しては現在いくつかの基準が利用されているが、

わが国で従来用いられている基準も含め、提唱され

てから数十年が経過している。診断には患者の実際

の臨床像をより詳細に把握し、新しい知見を加味し、

さらに各種診断技術の進歩や、環境などの時代的変

遷にともなう患者背景の変化にも配慮する必要があ

る。そのためには、近年の日本におけるバージャー

病診断の実態、患者の発生頻度、および治療を受け

ている患者の臨床像などを調査することが求められ

る。そしてその結果を受けて、よりよい診断が行え

るように診断基準を見直す必要がある。 

本研究では、我が国のバージャー病の疫学につい

て臨床個人調査票情報を中心に調査し、その臨床像

と診療の実態の解明を進める。 

 

 

B. 研究方法 

2013-2014 年度臨床調査個人票を解析した。デー

タは、難治性血管炎調査研究班が研究課題として厚

生労働省に申請し使用が許可された、バージャー病

受給者の臨床調査個人票データベースを利用した。

研究要旨 バージャー病に関する疫学調査を実施することでエビデンスを集積して、診断・治療のガイ

ドラインの作成・改良を進める。バージャー病の受給者数および推定有病率は、2000 年 10,089 人、

7.95/10万人から 2010年 7,147人、5.58/10万人に漸減し、以後 2014年 7,043人、5.54/10万人まで

横這いであった。新規申請患者 89例について解析し、男性は 77例（87％）、女性は 12例（13％）、登

録時の年齢は 35-39 歳が最多で 50 歳未満が 53 例（60％）、推定発病年齢はそれより中央値で 1 歳若

く、50 歳未満が 65％だったが、女性の多くは登録時年齢も推定発症年齢も 40 歳以上だった。喫煙歴

を有する者は 82例（92％）、動脈硬化ないしその危険因子を有した患者は 12例（13％）で、50歳未満

でも 4％にみられた。初診時の症状では、94％の患者が指趾の冷感・しびれ感・色調変化を、76％が指

趾の安静時疼痛を、45％が指趾潰瘍（壊死を含む）を有した。逍遥性静脈炎を呈した患者は 7％で、全

例喫煙歴があった。上肢動脈の罹患は 54％に、下肢動脈の罹患は 69％にみられた。従来汎用されてき

た塩野谷の診断基準を満たした患者は 13％。Millsの基準を満たしたのは 37％、Olinの基準を満たし

たのは 39％であった。本研究活動によって医療者や患者に対してバージャー病に関連する情報を発信

することで、社会への疾患の啓発と普及を進める。 
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バージャー病の有病者数および有病率とその年次推

移を推定するために、難病センターHP の 2000 年か

ら 2014年の受給者数データ（The database of the 

Number of Recipient Certificates Issued for 

Specific Disease Treatment, Japan Intractable 

Disease Information Center. 

http://www.nanbyou.or.jp/entry/1356）を参照した。

この期間においては、同一の診断基準が使用された。

さらに、末梢動脈疾患患者のうちにバージャー病患

者が占める割合を推定するために、政府が発表して

いる患者調査における主傷病及び副傷病でみた推計

患者数（ Summary of patient survey. Japan 

Ministry of Health, Labor and Welfare; Portal 

site for Japanese Government Statistics [e-

Stat]: 2008. https://www.e-

stat.go.jp/dbview?sid=0003027500.: 2011. 

https://www.e-

stat.go.jp/dbview?sid=0003071774: 2014. 

https://www.e-stat.go.jp/dbview?sid=0003128823）

を参照した。バージャー病の診断時の臨床像として

は、2013-2014年度臨床調査個人票のうち、新規受給

者の臨床データを解析した。全体像に加え、若齢発

症者（登録時年齢 50歳未満）と高齢発症者（登録時

年齢 50歳以上）、喫煙歴のある患者とない患者、男

性と女性との比較も行った。なお、データベースに

入力されていたデータは全受給者分ではなかった。 

 

(倫理面への配慮) 

本研究班で進める疫学調査研究は、疫学研究倫理

指針に基づき、前向き研究に関しては外来受診時に

患者説明書を用いて、文書と口頭で説明を行い、研

究協力に関して同意書を文書にて取得する。また、

後ろ向き研究に関しては、外来に研究に関するポス

ター掲示、または診療科(病院)の WEBに情報を掲示

して、研究対象患者に研究実施を通知する。 

 

C. 研究結果 

【臨床個人調査票の解析】 

バージャー病の受給者数および推定有病率は、

2000 年 10,089人、7.95/10 万人から 2010年 7,147

人、5.58/10 万人に漸減し、以後 2014 年 7,043 人、

5.54/10万人まで横這いであった。また、末梢動脈疾

患患者のうちにバージャー病患者が占める割合の推

定値は、2008 年においては 7,789/108,900 人

（7.15％）、2011 年においては 7,282/111,300 人

（6.54％）、2014 年においては 7,043/115,100 人

（6.12％）で、こちらも漸減がみられた。 

2013-2014 年度の臨床調査個人票データとしては、

全体で 3,521 人分（2013 年度 3,221 人、2014 年度

1,007 人、反復提出あり）が得られた。うち女性は

13％で、推定発症年齢が 50 歳未満の患者は 65％で

あった。 

この中に 98人分の新規申請のデータがあった。9

例をデータの入力欠損のため除外し、89例について

解析した。男性は 77例（87％）、女性は 12例（13％）

だった。登録時の年齢は 35-39歳が最多で 50歳未満

が 53例（60％）、推定発病年齢はそれより中央値で

1歳若く、50歳未満が 65％だったが、女性の多くは

登録時年齢も推定発症年齢も 40歳以上だった。喫煙

歴を有する者は 82例（92％）で、年齢群間でも男女

間でも、喫煙率と喫煙本数に差はなかった。動脈硬

化ないしその危険因子を有した患者は 12例（13％）

で、50歳未満でも 4％にみられた。動脈硬化ありの

全 4例は登録時年齢 50歳以上で、50 歳未満の 2人

は危険因子の保有のみであった。 

初診時の症状では、94％の患者が指趾の冷感・し

びれ感・色調変化を、76％が指趾の安静時疼痛を、

45％が指趾潰瘍（壊死を含む）を有した。逍遥性静

脈炎を呈した患者は 7％で、全例喫煙歴があった。

上肢動脈の罹患は 54％に、下肢動脈の罹患は 69％に

みられた。罹患動脈について、最も多かったのは下

腿動脈（58％）で、次いで前腕動脈（36％）、膝窩動

脈（16％）であった。上肢にしか病変を有さない患

者が 28例（31％）みられた。重症度分類では、潰瘍

や壊死を有さず、疼痛を含めた全症状が保存的治療

のみで日常生活の許容範囲にあったもの（1 度と 2
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度）は 39例（44％）、より重症（3度以上）の患者が

50 例（56％）であった。喫煙歴が無い患者は 4 例

（57％）が 1度だった。登録までに小切断を受けた

患者が 3例（3％）あった。従来汎用されてきた塩野

谷の診断基準を満たした患者は 13％。Millsの基準

を満たしたのは 37％、Olin の基準を満たしたのは

39％であった。 

以上の結果について論文を投稿し、Circulation 

Journal (vol. 84)に掲載された。 

 

【診断基準と重症度分類】 

 バージャー病の診断基準ならびに重症度分類の修

正希望について、関連学会に承認を依頼し、厚生労

働省に提出した。 

 

D. 考察 

 バージャー病の臨床個人調査票の解析によって、

近年日本におけるバージャー病に関する疾病構造と

その動向を示した。同時に、バージャー病患者の診

断時の臨床像と、診断の実態を明らかにした。2000

年から 2014 年の間に医療受給のために用いられた

バージャー病診断基準は、厚生労働省が示した独自

の基準であり、過去に塩野谷、Mills、 

Olinがそれぞれ提唱した基準と比較し、年齢や喫煙

歴などを広く許容できるものであった。そのうえで、

バージャー病日本における末梢動脈疾患患者に占め

るバージャー病患者の割合はかねてより 15〜66％

と論じられてきたのに対し、近年ではより低い割合

であった。また、新規患者の人数から、わが国にお

けるバージャー病の発生率は 0.11/10万人であると

推定できた。推定有病率（2000 年の 7.95/10 万人）

は、難治性血管炎研究班による 1993年バージャー病

の推計有病率 7-10/10万人と矛盾せず、今回提示し

た推定値はいずれも妥当であったと考えられる。女

性の割合は 1993年の調査では 9.3％で、今回は 13％

に増加していたが、これには日本では近年は喫煙者

の女性の割合が約 1/4に増加したことが関連した可

能性がある。 

 臨床症状は、喫煙歴の無い患者で軽症の傾向が見

られたものの、年齢、性、喫煙歴による差異はなか

った。したがって、高齢発症や女性、非喫煙者に対

しても、バージャー病の可能性は考慮されるべきで

ある。診断において、発症年齢が若齢であることや、

動脈硬化の危険因子がないことを目安にするのは、

閉塞性動脈硬化症との鑑別の補助にはなりうる。し

かしながら、年齢が発症を制御する根拠はこれまで

見つかっておらず、生活習慣の変化などから動脈硬

化の危険因子の保有は近年では若齢化している。喫

煙もまた、バージャー病の発症や進行に強く関与す

るものの、病因そのものとは言えないことが、現在

の世界的な見解である。現代の患者に対し、従来の

診断基準を用いた場合には、年齢や喫煙歴による除

外の他に、症状が軽度のために除外される患者が多

数あることが示された。 

 近年は四肢の虚血性疾患に対する認識が広まり、

また、画像診断の技術が進歩し普及が進んだことで、

より早期で軽症の患者を診断することが可能になっ

ている。早期診断と治療のためには、診断にも柔軟

な対応が求められる。 

 

E. 結論 

 本研究活動を継続することによって、バージャー

病の医療水準の更なる向上と患者に対する支援体

制の拡充を図ることが可能になると考えられる。 

 

F. 健康危険情報 

 該当なし。 

 

 

G. 研究発表 

1.論文発表 

･Watanabe Y, Miyata T, Shigematsu K, Tanemoto K, 

Nakaoka Y, Harigai M, Japan Research Committee of 
the Ministry of Health, Labour, and Welfare for 

Intractable Vasculitis (JPVAS). Current Trends in 
Epidemiology and Clinical Features of Thromboangiitis 
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Obliterans in Japan - A Nationwide Survey Using the 
Medical Support System Database -. Circ J. Vol.84 

No.10 (2020) p1786-1796. 
･渡部芳子, 【血管炎症候群を理解する】治す 大型

血管炎の外科治療・血管内治療の現状と問題点．

Heart View. 2020;24(8):756-61. 

･渡部芳子, 指定難病最前線 高安動脈炎. 新薬と

臨床. 医薬情報研究所 第 70 巻 3 号 p336−339, 

2021  
･渡部芳子,  バージャー病，レイノー現象. 第 5 章

A 末梢動脈疾患 臨床循環器病学. 文光堂（東京） 

p314-316, 2021 
 

2.学会発表 

･渡部芳子, 種本和雄 高安動脈炎の外科治療の

進歩 第 61 回日本脈管学会総会 Web 開催 2020

年 10 月 14 日 
･渡部芳子 当院における近年のバージャー病患者

と難病認定 第 48 回日本血管外科学会学術総会

Web 開催 2020 年 11 月 28 日 
 

H. 知的財産権の出願・登録 

該当なし。
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厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 

本邦における巨細胞性動脈炎に対する治療の実態と有効性、安全性に関する研究 

 

研究分担者 杉原毅彦   東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科生涯免疫難病学講座 非常勤講師 

 

 

 

A. 研究目的 

本邦では 1997 年に行われた疫学調査で GCA の臨床

像が解析された。その後、大型血管炎の画像診断技

術の向上や治療法の開発があり、欧米からは新たな

診療ガイドラインが示されたが、大型血管病変を合

併する巨細胞性動脈炎(giant cell arteritis: 

GCA)の実態や治療指針は明らかになっていなかった。

我が国の大型血管炎に対する診療・治療の実態を明

らかにするため、難治性疾患等政策研究事業 難治

性血管炎に関する調査研究班 難治性血管炎研究班

(JPVAS: Japan Research Committee of the 

Ministry of Health, Labour, and Welfare for 

Intractable Vasculitis)では GCA の全国規模の多

施設後ろ向きコホート研究と前向き研究を遂行して

いる。本研究では JPVAS後ろ向きコホートで収集さ

れた臨床情報から、本邦の GCA患者に対する治療の

実態と有効性、安全性を評価することを目的とする。 

 

B. 研究方法 

JPVAS コホートを使用した後ろ向き研究で、2007-

2014年に巨細胞性動脈炎と診断され、新たに副腎皮

質ステロイド療法を開始した初発 GCA患者 139名の

臨床情報を収集した。GCA の頭蓋領域と大動脈領域

の活動性病変に伴う症状、徴候を網羅的に評価し、

症状、徴候が６か月以上進行しないで不変の場合は

活動性病変ではなくダメージと判定して寛解基準の

定義を定めた。6 ヶ月以上観察できた 119 名を対象

に、寛解達成と寛解達成後の再燃を評価した。24週

以内に寛解未達成の症例と寛解達成後再燃した症例

を治療反応性不良群と定義した。副腎皮質ステロイ

ド療法開始 1年間で認めた入院を要する感染症、脳

心血管病変、骨折、消化管出血、糖尿病悪化、精神

病、緑内障、白内障に関する情報を収集した。 

(倫理面への配慮) 

本研究は東京医科歯科大学を中央事務局として倫理

審査委員会からの承認を受け（承認番号: M2000-

2084-01）、参加した 23の施設でも承認を受けて研究

を実施した。 

 

C. 研究結果 

研究要旨 我が国の巨細胞性動脈炎(GCA)に対する診療・治療の実態を明らかにすることを目的とした

後向き疫学調査を遂行した。2007-2014年に GCAと診断され、新たに副腎皮質ステロイド療法を開始し

た初発患者 GCA 139名を対象とした。平均年齢 74歳、61.2%が頭痛、59.0%が側頭動脈の異常、23.7%

が視力障害、4.3%が失明を認め、リウマチ性多発筋痛症を 41.7%で認めた。52．5％が画像診断で大動

脈病変を合併。119名が有効性の解析対象となり 78名が寛解達成し再燃しなかった。統計解析では大

動脈病変が治療反応性予測因子となった。本邦の GCA 治療の現状が明らかとなり、大動脈病変の臨床

的意義が本研究により明確になった。 

Masayoshi Harigai
職位を統一する
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初発 GCA139名の症状、徴候についての頻度を表 1に

まとめる。GCAに特徴的な臨床症状である、頭痛、顎

跛行、視力障害、不可逆な視力低下、リウマチ性多

発筋痛症(PMR)の頻度は、欧米からの報告と同様であ

った。大動脈病変に関連した症状、徴候は、診断時

に 25.9%に認め、画像所見で 50%程度に大動脈病変を

認めた。大動脈病変を有する症例における頚動脈、

鎖骨下動脈、大動脈本幹、肺動脈、腎動脈、腸骨動

脈の病変の頻度を表２に示す。従来から指摘されて

いるように、鎖骨下動脈、大動脈本幹の血管壁肥厚

あるいは FDG-PETへの取り込みで大動脈病変が診断

されることが多く、動脈狭窄や大動脈瘤の頻度は比

較的少なかった。頚動脈病変の頻度も比較的多いが、

高安動脈炎で多い腎動脈、腹腔動脈、腸間膜動脈の

頻度は少なかった。大動脈病変のみ合併する GCAも

約 20％含まれていた。 

GCA の診断は 50.4%が側頭動脈生検で確定され、

21.6%が側頭動脈生検と大動脈病変の画像診断の両方、

28.8%が側頭動脈生検で確定診断された。30.9%は大動

脈病変の画像診断で確定診断され、18.7%は、大動脈

病変なく側頭動脈生検で確定診断できていないが、厚

労省の難病認定基準(1990 年の米国リウマチ学会分類

基準)で診断された。 

副腎皮質ステロイド(GC)療法±免疫抑制薬（トシ

リズマブ使用例はなし）で治療された初発 GCA患者

119名中、13名が 24週まで寛解未達成であった。9

名は寛解達成も 24 週未満で再燃した。24 週時点で

12名は視力障害、７名は上肢の症状徴候、１名が頚

部の症状徴候でダメージと判定されたが、寛解は達

成し、97名が 24週で寛解達成していた。24週以降

19 名が再燃し、78 名が寛解達成後再燃認めなかっ

た。24 週までに寛解未達成であった 13 名中、３名

は大動脈病変の進行、８名は臨床上症状なく CRP高

値の持続から大動脈病変の活動性ありと判断された。

最終的な治療反応不良群は 41名であった。 

GCの使用量はプレドニゾロン換算で、治療反応良

好例と不良例両群ともに平均 0.75mg/kgで開始され

12週後も 0.35mg/kgであった。ベースラインでの免

疫抑制薬の頻度はそれぞれ 9%, 15%で差はなく、寛

解導入に併用された免疫抑制薬はメトトレキサート

(MTX) 11.5, 26.8%, ア ザ チ オ プ リ ン (AZA) 

5.1%,17.1%と治療反応性不良群で免疫抑制薬が多く

使用される傾向にあった。コックス比例ハザードモ

デルによる多変量解析では、 診断時に大動脈病変を

認めると、治療反応性不良となるリスクがハザード

比で 3.54 (95%信頼区間 1.52-8.24)と有意に高くな

ることが示された(表３)。大動脈病変合併 GCA68名

のサブ解析では、33名が 2年後まで寛解達成し再燃

しなかった。大動脈本幹病変を合併しない鎖骨下動

脈病変合併例は治療反応性が良好であった。 

有害事象の発現頻度を表 4に示す。長期に副腎皮

質ステロイド療法を継続することで予測される有害

事象の発現を認めた。健康危険情報にあたるような

予想外の有害事象の発現は報告されなかった。 

 

D. 考察 

本邦の GCAの臨床像が明らかになるとともに、診断

時の大動脈病変の存在が、トシリズマブを使用しな

いで GC 治療を行った場合の治療反応性予測因子と

なることが示唆された。GCAは高齢者に多く、再燃も

多いため、長期に副腎皮質ステロイド療法を継続す

ることによる有害事象の発現を認めた。今後副腎皮

質ステロイドの累積投与量を減らして、副腎皮質ス

テロイドの副作用を軽減できるような治療体系の開

発が望ましいと考えられた。 

現在継続中の前向き研究と今年度開始された難病

プラットフォームによる前向きコホートでさらに検

証を進め、今後、GCAの寛解基準、治療目標を明確に

して、治療体系を確立していくことが必要と考えら

れた。 

 

E. 結論 

本邦の今後の診療ガイドラインの改定時に有用なエ

ビデンスを示すことができた。 
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F. 健康危険情報 

なし 

 

G. 研究発表 

1.論文発表 

･Sugihara T, Hasegawa H, Uchida HA, Yoshifuji 

H, Watanabe Y, Amiya E, et al. Associated 

factors of poor treatment outcomes in patients 

with giant cell arteritis: clinical implication 

of large vessel lesions. Arthritis Res Ther. 

2020;22(1):72.  

 

2.学会発表 

･Sugihara T, Hasegawa H, Uchida H, Yoshifuji H, 

Nakaoka Y, Watanabe Y, Amiya E, Konishi M, 

Katsumata Y, Komagata Y, Naniwa T, Okazaki T, 

Tanaka Y, Takeuchi T, Harigai M, Arimura Y and 

Isobe M. Characteristics and treatment outcomes 

of giant cell arteritis with large-vessel 

lesions in a nationwide, retrospective cohort 

study in Japan, American College of 

Rheumatology Annual Meeting, Nov 2017.  

･杉原毅彦 臨床疫学研究に基づく大型血管炎の新

知見, 第 62回日本リウマチ学会総会・学術集会シ

ンポジウム, 2018年 4月.  

･Sugihara T, Uchida HA, Yoshifuji H, Maejima Y, 

Naniwa T, Katsumata Y, Okazaki T, Ishizaki J, 

Murakawa Y, Ogawa N, Dobashi H, Horita T, Tanaka 

Y, Furuta S, Takeuchi T, Komagata Y, Nakaoka Y, 

Harigai M. Patterns of large-vessel lesions and 

poor treatment outcomes in patients with large-

vessel giant cell arteritis. Annual European 

Congress of Rheumatology EULAR 2021 

Virtual, 2-5 June 2021（発表予定）. 

 

 

H. 知的財産権の出願・登録 

なし
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表１ 日本人初発 GCAの診断時臨床像(n=139) 

年齢, mean ± SD 73.8 ± 7.7 

女性 66.9% 

体重, kg, mean ± SD 50.9 ± 10.4 

GCA ACR分類基準 78.4% 

生検確定 50.4% 

画像診断による大動脈病変 52.5% 

頭蓋領域の症状・徴候 77.7% 

  頭痛 61.2% 

  側頭動脈異常 59.0% 

  顎跛行 36.0% 

  視力障害 23.7% 

  失明 4.3% 

大動脈領域に症状・徴候 25.9% 

 頸部(血管痛、圧痛、血管雑音、跛行） 10.3% 

 上肢（血管雑音、跛行、脈拍減弱など） 11.8% 

  下肢  (跛行,脈拍減弱） 3.0% 

PMR 41.7% 

CRP, mg/dl 7.2 (3.3-11.2) 

 

表 2 大動脈病変合併 GCAの画像所見 

 Any  lesions 
壁の肥厚か 

FDG取り込み 
狭窄 瘤、拡張 

左頸動脈, % 41.1 37.0 8.2 0 

右頸動脈, % 32.9 31.5 2.7 0 

椎骨動脈, % 8.2 5.5 6.8 0 

腕頭動脈, % 31.5 30.1 2.7 0 

左鎖骨下動脈, % 53.4 46.6 11.0 1.4 

右鎖骨下動脈, % 43.8 39.7 8.2 0 

左腋窩動脈, % 20.5 16.4 5.5 0 

右腋窩動脈, % 16.4 15.1 0 1.4 

肺動脈, % 1.4 0 1.4 0 

上行大動脈, % 31.5 28.8 0 4.1 

大動脈弓, % 47.9 47.9 0 2.7 

下行胸部大動脈, % 49.3 47.9 0 0 

腹部大動脈, % 53.4 53.4 0 2.7 

腎動脈, % 6.8 2.7 2.7 1.4 

下肢動脈, % 19.2 16.4 6.8 1.4 
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表 3 治療反応性不良の予測因子 

  単変量解析 多変量解析 

  ハザード比  

(95% 信頼区間) 

p  ハザード比  

(95% 信頼区間) 

p 

年齢、１歳の増加 0.99 (0.95-1.03) 0.836 1.02 (0.97-1.08) 0.388 

女性 1.44 (0.72-2.88) 0.396 1.28 (0.63-2.62) 0.492 

頭蓋症状 0.50 (0.26-0.95) 0.034 0.83 (0.40-1.72) 0.622 

PMR 1.13 (0.61-2.09) 0.699 1.30 (0.63-2.62) 0.492 

初発時大動脈病変 3.20 (1.53-6.72) 0.002 3.54 (1.52-8.24) 0.003 

大動脈分枝病変 1.44 (0.78-2.66) 0.240     

大動脈本幹病変 2.07 (1.12-3.82) 0.02     

動脈構造的変化 1.73 (0.90-3.35) 0.102     

 大動脈瘤  2.76 (0.98-7.78) 0.054     

CRP, 1 mg/dl 上昇 1.00 (0.95-1.05) 0.930     

PSL量（0週）  1.01 (0.88-1.17) 0.874     

PSL量（４週） 1.04 (0.86-1.25) 0.685     

PSL量（8週）  1.03 (0.83-1.29) 0.785     

PSL量（12週） 1.13 (0.87-1.46) 0.356     

免疫抑制薬（0週）  1.54 (0.65-3.67) 0.330     

 
表 4. 有害事象発現頻度 

 大動脈病変あり 

(n=68) 

大動脈病変なし

(n=51) 

重篤感染症, n (%) 9 (13.2%) 10 (19.6%) 

細菌性肺炎, n 3 3 

尿路感染症, n 1 2 

敗血症, n 0 1 

ニューモシスチス肺炎, n 0 1 

結核, n 1 2 

非結核性抗酸菌症, n 1 0 

サイトメガロウィスル, n 2 2 

クリプトコッカス髄膜炎, 

n 
1 

0 

心疾患, n (%) 3 (4.4%) 1 (1.9%) 

脳血管イベント, n (%) 2 (2.9%) 0 

骨折, n (%) 3 (4.4%) 2 (3.9%) 

消化管出血, n (%) 2 (2.9%) 0  

糖尿病悪化, n (%) 9 (13.2%) 5 (9.8%) 

精神病, n (%) 4 (5.9%) 2 (3.9%) 

緑内障/白内障, n (%) 2 (2.9%) 1 (2.0%) 



 
 

 

 

 

 

 

【中小型血管炎臨床分科会】 
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難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 

中小型血管炎臨床分科会報告 

 

研究分担者（中小型血管炎臨床分科会分科会長） 

要 伸也  杏林大学医学部腎臓・リウマチ膠原病内科教授 

 

分担研究者： 
天野 宏一 埼玉医科大学総合医療センターリウマチ・膠原病内科 教授 
佐田 憲映 高知大学・医学部 特任教授 
土橋 浩章 香川大学医学部付属病院膠原病・リウマチ内科 准教授 
長坂 憲治 東京医科歯科大学大学院膠原病・リウマチ内科 非常勤講師  
   青梅市立総合病院リウマチ膠原病科 部長  
南木 敏宏 東邦大学医学部内科学講座膠原病学分野 教授 
樋口 智昭 東京女子医科大学・医学部 助教 
坪井 直毅 藤田医科大学・医学部 教授 
廣村 桂樹 群馬大学・大学院医学系研究科 教授 
古田 俊介 千葉大学医学部附属病院 特任講師 
和田 隆志 金沢大学・事務局理事、金沢大学大学院医薬保健学総合研究科腎臓内科学 教授 
 
研究協力者： 
安倍能之 順天堂大学医学部膠原病内科学講座 助教 
鮎澤 衛 大学医学部小児科学系小児科学分野 准教授 
板橋美津世 東京都健康長寿医療センター腎臓内科・血液透析科 部長 
一瀬邦弘 長崎大学大学院医歯薬学総合研究科先進予防医学共同専攻リウマチ膠原病内科学

分野 講師 
伊藤秀一 横浜市立大学医学部発生成育小児医療学教室 教授 
井上永介 昭和大学 統括研究推進センター 教授 
遠藤修一郎 滋賀県立総合病院 科長 
遠藤知美 公益財団法人田附興風会医学研究所北野病院腎臓内科 副部長 
加藤 将 北海道大学病院内科Ⅱ 助教   
岸部 幹 旭川医科大学 耳鼻咽喉科・頭頸部外科 講師 
金子修三 筑波大学臨床医学域医学医療系腎臓内科学 講師 
川嶋聡子 杏林大学医学部 腎臓・リウマチ膠原病内科 任期制助教 
神田祥一郎 東京大学医学部小児科 特任講師 
神田 隆 山口大学大学院医学系研究科 教授 
小林正樹 東京女子医科大学 医学部 脳神経内科 助教 
坂本 晋 東邦大学医学部内科学講座呼吸器内科学分野（大森）准教授 
小林徹 国立成育医療研究センター臨床研究センターデータサイエンス部門 部門長 
坂野章吾 愛知医科大学 腎臓・リウマチ膠原病内科 教授（特任） 
関谷潔史 国立病院機構相模原病院アレルギー・呼吸器科 部長 
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辻本 康 協和会協立病院 腎臓透析センター 医員 
遠山直志 金沢大学附属病院 先端医療開発センター、金沢大学大学院 腎臓内科学 特任准教

授 
尾内善広 千葉大学大学院医学研究院公衆衛生学 教授 
中枝武司 新潟大学大学院医歯学総合研究科腎・膠原病内科学分野 講師 
中沢大悟 北海道大学病院 内科 2 助教 
中屋来哉 岩手県立中央病院腎臓・リウマチ科 科長 
南郷栄秀 独立行政法人地域医療機能推進機構東京城東病院総合診療科 科長 
難波大夫 名古屋市立大学大学院医学系研究科呼吸器・免疫アレルギー内科学 病院准教授 
服部元史 東京女子医科大学医学部腎臓小児科 教授 
林 太智 筑波大学医学医療系/筑波大学附属病院社会連携教育研究センター/(株)日立製作所

ひたちなか総合病院 准教授 
原 章規 金沢大学 医薬保健研究域医学系 環境生態医学・公衆衛生学 准教授 
松本佳則 岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 研究准教授 
水野正巳 岐阜大学医学部 助教 
宮崎佑介 産業医科大学医学部第 1 内科学講座 助教 
宮前多佳子 東京女子医科大学医学部 准教授 
宮脇義亜 岡山大学病院新医療研究開発センター 助教 
村川洋子 島根大学医学部附属病院難病総合治療センター/島根大学医学部膠原病内科 教授 
三浦健一郎 東京女子医科大学医学部腎臓小児科 准教授 
山村昌弘 岡山済生会総合病院リウマチ・膠原病センター センター長 
山本伸也 京都大学医学部附属病院腎臓内科学 助教 
小川法良  浜松医科大学 第三内科 病院准教授 
鈴木勝也  慶応義塾大学 医学部 リウマチ・膠原病内科 専任講師 
齋藤雅也  秋田大学医学部附属病院 血管腎臓膠原病内科学講座 助教 

  田中麻衣子 県立広島病院 部長 

 

 
A. 研究目的： 

難治性血管炎班で扱う指定難病 9 疾患の

うち、中・小型血管炎には ANCA 関連血管炎

（AAV）の 3疾患（顕微鏡的多発血管炎/MPA、

多発血管炎性肉芽腫症/GPA、好酸球性多発血

管炎性肉芽腫症/EGPA）のほか結節性多発動

脈炎（PAN）、悪性関節リウマチ(MRA)が含ま

れる。本分科会の研究目的は、これらの対象

疾患について、診療ガイドライン（CPG）等

の作成・改訂と関連学会等の承認取得、既作

成 CPG のモニタリングと評価、重症度分類お

よび厚労省診断基準の改訂、臨床調査個人票

研究要旨：中・小型血管炎に属する抗好中球細胞質抗体（ANCA）関連血管炎 3疾患、すなわち、

顕微鏡的多発血管炎(MPA), 多発血管炎性肉芽腫症（GPA）、好酸球性多発血管炎性肉芽腫症

（EGPA），および、結節性多発動脈炎（PAN）、悪性関節リウマチ(MRA)、原発性抗リン脂質抗

体症候群（APS）の指定難病うち、MPA, GPA を含む ANCA 関連血管炎診療ガイドラインの改訂

版作成に向けて、基本方針を決定し、改訂作業が進んでいる。また、EGPA, PAN, MRA, APS の

4疾患についての治療の手引きを作成した。さらに、指定難病の通知の修正、重症度分類の変

更案の作成、臨床調査個人票解析、PAN疫学調査の準備、RemIRIT研究データベース解析も進

めた。 
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解析、臨床試験を、他分科会や AMED 難治性

疾患実用化研究事業難治性血管炎診療の CQ

解決のための多層的研究班とも協力して実

施し、これらの研究を通じて、これらの各疾

患の診療実態を解明し、診療水準の向上と普

及啓発を図ることを目的とする。小児血管炎

も 2017 年度より難治性血管炎班の調査対象

疾患に加わり、当分科会で扱う。当分科会に

おいても、自然歴・予後因子の解明と新たな

治療法の開発を目指した血管炎前向きコホ

ート研究（難病プラットフォーム研究

RADDAR-J）を遺伝子解析も含めて推進してゆ

く。 

 
B. 研究方法： 

3 年間を通じて、ANCA 関連血管炎診療 GL

改訂（アルゴリズム、アウトカム、CQ の検

討）、指定難病重症度分類改訂、RemIRIT 研

究データベース解析、診断基準の作成・改訂

準備、臨床調査個人票解析、ANCA 陽性間質

性肺炎の疫学研究（びまん性肺疾患班との共

同研究）などの課題を進める。 

① ANCA関連血管炎診療 GL改訂：統括委員会を

組織し、基本方針（企画書）とパネル委員

会、システマティックレビューメンバーのメ

ンバーおよび活動方針を決定し、2023年完

成に向けてガイドラインの改訂を進めてゆ

く。 

② 指定難病の通知の修正：指定難病の各疾患

（MPA/GPA, EGPA, PAN, MRA）についてそれ

ぞれ 4つのワーキンググループ（WG）を再編

成し、各重症度分類・診断基準の改訂、臨床

個人調査票の改訂と解析などに対処してゆ

く。 

③ 臨床調査個人票解析：各疾患について検討を

進める。 

④ PAN に関する初の全国疫学調査の準備を行

う。 

⑤ RemIRIT 研究データベースの解析を進める。 

⑥ ANCA陽性間質性肺炎の疫学研究：びまん性

肺疾患班と共同研究の準備を進めてゆく。 

⑦ その他：血管炎症候群治療の手引き 2020

（APS, EGPA、PAN, MRA）を完成し、発表後

の評価、改訂の準備等を行ってゆく。 

 
(倫理面への配慮) 

各臨床研究は、実施施設の倫理委員会の承認の

もとに進め、個人情報にも十分な配慮のもとに

進めている。 

 
C. 研究結果： 
分科会および WGのメンバーが決定し、改訂ガイ

ドラインの準備とそれぞれのテーマについての

活動が始まっている。 

① ANCA関連血管炎診療 GL改訂：                                    

統括委員会（要、針谷、長坂、佐田）にてガ

イドライン作成の基本方針（企画書）を策定し

た。今回も 3班合同で作成し、2部構成（解説

と CQ）とする。下記の通りパネル委員会（天

野・川上・岸辺・土橋・南郷・坂東・廣村・村

川・和田）および編集委員会（針谷・針谷・長

坂・佐田・石津）のメンバーを選定し、パネル

委員会において重要臨床課題、アウトカム、治

療のアルゴリズムを決定、CQ改訂案の検討を行

った。 

2015年以降の新たな文献のスコーピングサー

チの結果をふまえ、3つのカテゴリー（改訂

CQ、および新規 CQ、公募 CQ）に分けて審議の結

果、新たに以下の 6つ CQを追加し、前回の血漿

交換に関する CQ2（CQ2-1,CQ2-2）については文

言の修正をおこなうことになった（重症な腎障

害を伴う AAV→重症な AAV）。 

 

〇新規 CQ（6個） 

（寛解導入治療） 
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CQ1-7：AAV の寛解導入治療で CYまたは RTX

を用いる場合は、GC標準用量投与と GC減量

投与 

ではどちらが有用か？ 

CQ1-8：AAV の寛解導入治療で CYまたは RTX

を用いる場合は、アバコパンと GCのどちら

の併用が有用か？ 

（寛解維持治療） 

CQ3-2：AAV の寛解維持治療では、AZAの短期

間投与と長期間投与のどちらが有用か？ 

CQ3-4: AV の寛解維持治療では、RTXの定期的

投与と末梢血 B細胞数/ANCA 値に応じた投与

のどちらが有用か？  

CQ3-5：AAV の寛解維持治療では、RTXの短期

間投与と長期間投与のどちらが有用か？  

CQ3-9：AAV の寛解維持治療では、GC+AZA+ベ

リブマブと GC+AZAのどちらが有用か？ 

 

これら新規 CQ6個、および前回以降にエビエ

ンスの加わった CQ1-3,CQ1-6, CQ3-3,CQ2-2の

計 10 個の CQ を対象として 2 名 1 組からなる

システマティックレビュー（SR）チームで SR

を開始した。 

検索対象データベースは CENTRAL、PubMed、

医中誌とし、10月 18日のコクランジャパンに

よる SR 講習会を経て、検索式の構築、一次ス

クリーニング、二次スクリーニングまで完了し

た。2 月 21 日に第二回の講習会を行い、現在

採用論文の要約作成、リスクバイアス評価に取

り組んでいる。 

 

② 指定難病の通知の修正 

厚労省より、通知の変更に関する調査票（重

症度分類・診断基準）、研究進捗状況調査票の

提出依頼があり、取り纏めのうえ期限までに

提出した。重症度分類・診断基準の大幅改訂

については、厚労省の方針や DCVASの進行状

況を見ながら、今後準備と検討を進めて行く

予定である。 

③ 臨床調査個人票の解析：MRAの 2003年～2013

年の臨床調査個人票の解析を進め、年次ごと

に疾患活動性や重症度の低下、使用ステロイ

ド量の減少、および社会活動の向上が見られ

ることが明らかとなり、報告した（Abe Y et 

al.）。PANについても解析が進んでいる。 

④ PAN疫学調査を 2021年度より開始できるよ

うに準備を進めている。 

⑤ RemIRIT 研究データベースの解析が進み、次

年度にその結果を報告予定である。 

⑥ ANCA陽性間質性肺炎の疫学研究：びまん性

肺疾患班と共同研究の準備を予定している。 

⑦ 「APS, EGPA、PAN, MRAの血管炎症候群治療

の手引き 2020」を 2021年 3月に発刊した。

今後は、評価、改訂の準備として、横断分科

会と協力し、周知度のアンケート調査等を検

討してゆく。 

 
F. 健康危険情報 
  なし 
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厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 

「抗リン脂質抗体症候群・好酸球性多発血管炎性肉芽腫症・結節性多発動脈炎・リウマトイド血管炎の 

治療の手引き 2020」に関する研究 

 

研究分担者 長坂憲治   東京医科歯科大学 医学部 膠原病・リウマチ内科 非常勤講師 

       

 

A. 研究目的 

 厚生労働科学研究費補助金難治性血管炎調査研

究班の重要な使命は、指定難病における診療ガイド

ラインの作成である。本研究班はこれまでに「ANCA

関連血管炎の診療ガイドライン 2017」を作成し、顕

微鏡的多発血管炎および多発血管炎性肉芽腫症の治

療法の推奨と血管炎全般に関する解説を医療従事者

および患者向けに提供した。 

一方、本研究班の研究対象疾患である、抗リン脂

質抗体症候群（APS）、好酸球性多発血管炎性肉芽腫

症（EGPA）、結節性多発動脈炎（PAN）、悪性関節リ

ウマチ（リウマトイド血管炎；RV）の４疾患につい

ては、診療ガイドラインを作成できなかった。そこ

で、我が国の APS、EGPA、PAN、RVの治療の標準

化、これらの疾患における患者 QOLと予後の改善、

を目的として、診療ガイドラインを作成することと

した。 

B. 研究方法 

１）統括委員会の設置と企画作成 

統括委員会が設置され、診療ガイドラインの骨子を

決定した。 

①対象疾患はいずれも治療エビデンスが少なく、

GRADEあるいは Minds2014に準拠することは困難で

ある。従って、これらの手法を利用して作成した診

療ガイドラインとは名称を区別し、「治療の手引

き」とする。 

②取り扱う領域が多疾患にわたること、診断基準が

複数存在すること、これらの疾患の疫学、疾患概

念、診断法を含む解説は「ANCA関連血管炎の診療ガ

イドライン 2017」の Part2および血管炎症候群の診

療ガイドライン（日本循環器学会）に記載されてい

ることから、治療に絞った内容とする。 

③「重要臨床課題の提示→CQ→システマティックレ

ビュー→益と害のバランスを勘案して推奨を作成」

の流れは踏襲する 

④GRADEおよび Minds2014のような作成法に可能な

限り準拠し、それが難しい場合は、その理由と、本

作業で採用した方法を明記し、透明性を確保する 

研究要旨 本研究班の研究担当疾患である抗リン脂質抗体症候群（APS）、好酸球性多発血管炎性肉芽

腫症（EGPA）、結節性多発動脈炎（PAN）、悪性関節リウマチ（リウマトイド血管炎；RV）について、治

療の標準化、患者 QOLと予後の改善を目的として、診療ガイドラインを作成した。これらの疾患では、

GRADE 法による診療ガイドライン作成に耐えうるほどの十分なエビデンスが得られないことから、タ

イトルを「治療の手引き」として、GRADE法にできるだけ倣って作成することとした。APSでは 4つの

クリニカルクエスチョン（CQ）と 10の推奨文、EGPAでは 3つの CQと 5つの推奨文、PANでは 2つの

CQと 4つの推奨文、RVでは 2つの CQと 3つの推奨文が作成された。 
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⑤人的資源が限られており、企画・システマティッ

クレビュー・診療ガイドラインパネル（推奨作成グ

ループ）の独立は難しい。このため、役割を兼務す

る。 

⑥PANについては小児も対象とする 

⑦手引きの作成に際しては、関連学会に相談し作成

メンバーの推薦を得ることが望ましいことから、関

連学会と協力して作成する体制を構築する。 

２）ワーキンググループメンバーとアドバイザーの

任命 

本治療の手引きは，「難治性血管炎に関する調査研

究班 中小型血管炎臨床分科会」により作成された． 

システマティックレビューおよび推奨作成を行うグ

ループとして、APS, EGPA，PAN, RVの各ワーキング

グループが組織された．本治療の手引きの対象疾患

の診療には，多領域の診療科が関与するため，各学会

に委員の委嘱を依頼し，推薦された専門家をワーキ

ンググループに加えた．また、EBM専門家にアドバイ

ザーへの就任を依頼した。 

３）システマティックレビュー、エビデンスの確実性

の評価と推奨の作成 

①システマティックレビューでの論文採用基準 

各ワーキンググループは，重要臨床課題から作成さ

れたクリニカルクエスチョン（CQ）に基づいて，キー

ワードを決定し，文献検索を行った．文献検索に際し

ては EBM 専門家および図書館協会の協力を得た．検

索を行うデータベースは PubMed，CENTRAL，医学中央

雑誌とし，APS については EMBASE も用いた．エビデ

ンスの希少性と「ANCA 関連血管炎診療ガイドライン 

2017」での検索方法を考慮し，検索期間は 20 年と

設定した．検索された文献数および内容等を考慮し，

ワーキンググループごとに検索期間を調整すること

とした。  

システマティックレビューは 2 名 1 組で行う予定

であったが人員の制約からスクリーニングの過程は

1 名で行い,採択された文献については 2 名で内容を

確認した．意見が一致しない場合,第三者から意見を

得た.  

論文採用基準に関して，タイトル・アブストラクト

から，PICO に該当する内容に関してスクリーニング

を行い，除外されなかった文献については本文を確

認した．原則的に「ANCA 関連血管炎診療ガイドライ

ン 2017」と同様，ランダム化比較試験（RCT）に関す

る論文を優先して採用し，観察研究は比較する両群

のベースラインデータが記載されている場合に採用

した．しかし，これらの基準に該当する文献がない場

合には，症例集積報告を採用した．1例報告は原則的

に採用しないが，例外的に検討可とした。 

②エビデンスの確実性の評価 

「ANCA 関連血管炎診療ガイドライン 2017」と同様，

原則的に GRADE の手法に倣った．本治療の手引きの

ためのメタアナリシスに用いた論文に対して 2 名の

評価者が各 CQの各アウトカムに関するエビデンスの

確実性を評価した．RCT の評価においてはグレード

を下げる五要因，すなわち「バイアスのリスク（risk 

of bias）」「非一貫性（inconsistency）」「非直接性

（indirectness）」「不精確さ（imprecision）」「出版

バイアス（publication bias）」を，観察研究につい

てはこれらの加えてグレードを上げる三要因につい

ても評価した．エビデンスの確実性はアウトカムご

とに high（高），moderate（中），low（低），very low 

（非常に低）の 4 段階にグレーディングした．各ア

ウトカムにおけるイベント数，効果推定値，エビデン

スの確実性評価を，エビデンスプロファイルにまと

めて推奨作成に利用した。 

なお，RCT，観察研究ともに採用可能な文献がなく，

GRADE の適用が困難な CQ があった（APSの CQ4，PAN

の CQ2， RVの CQ2〕．各 CQ に関する現時点で利用可

能な最適な論文が症例集積研究であった場合は，こ

れらに限って従来のエビデンスレベルでの記載も検

討した．しかし，複数の手法を用いた表記方法が混在

すると利用者には理解がむずかしくなることから，

症例集積研究等から作成した推奨のエビデンスの確

実性は very low（非常に低）とし，評価手法が異な

る旨を付記することとした． 
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③推奨の作成 

各疾患のワーキンググループは，エビデンスプロフ

ァイルをもとに Evidence to Decision（EtD）テーブ

ルを作成した．EtD テーブルには，エビデンスの確実

性，利益と害の大きさとバランス，患者の価値観と意

向，資源（コストやリソースなど）の事項が記載され

ており，ワーキンググループは重大なアウトカムに

関してそれらを包括的に考えて推奨の方向性と強さ

を決定した．また，各 CQ で検討された「重大」なア

ウトカムのエビデンスの確実性を踏まえて，アウト

カム全般に関するエビデンスの確実性を決定した．

作成された推奨内容について，4つのワーキンググル

ープの構成員による投票が行われ，同時に意見が提

出された．それらの意見をもとに各ワーキンググル

ープは推奨文を修正し，すべての構成員から承認を

得た．その後，全国膠原病友の会に協力を頂き、医療

消費者インタビューを行い、内容を確定した． 

(倫理面への配慮) 

医療消費者へのインタビュー結果を本治療の手引

きに記載する際には、匿名とした。 

 

C. 研究結果 

１）APSの CQと推奨文 

CQ1 血栓症既往のない抗リン脂質抗体陽性者へ血

栓予防治療を行うべきか？ 

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① 血栓症既往のない高リ

スク*1 の抗リン脂質抗

体陽性者への血栓予防

治療として低用量アス

ピリンを提案する． 

弱い 非常に低 

② 血栓症既往のない抗リ

ン脂質抗体陽性者への

血栓予防治療として，ア

スピリンにワルファリ

ンを追加しないことを

推奨する． 

強い 低 

③ 基礎疾患に全身性エリ

テマトーデスを有する

血栓症既往のない抗リ

ン脂質抗体陽性者への

弱い 非常に低 

血栓予防治療として，ヒ

ドロキシクロロキンを

提案する． 

*1:高リスクとは全身性エリテマトーデス，抗リン脂

質抗体三種*2陽性，抗リン脂質抗体スコア高値*3，

グローバル抗リン脂質抗体スコア高値*4 や既知の

血栓症リスク要因を複数有する者などをいう．い

ずれも 12 か月以上の間隔で 2 回陽性の必要があ

る．                                                                                                                                                                                                                   

*2:抗リン脂質抗体三種とはループスアンチコアグ

ラント，抗カルジオリピン抗体，抗β2GPI抗体を

いう． 

*3:抗リン脂質抗体スコアとはループスアンチコア

グラント（活性化部分トロンボプラスチン時間，

カオリン凝固時間，希釈ラッセル蛇毒時間），抗カ

ルジオリピン抗体，抗β2GPI 抗体*5，フォスファ

チジルセリン依存性抗プロトロンビン抗体の力

価によってスコア化した合計スコアで判定する．

ループスアンチコアグラントは希釈ラッセル蛇

毒時間またはリン脂質中和法のみ保険適用であ

る。また、フォスファチジルセリン依存性抗プロ

トロンビン抗体は保険適用外である．  

*4:グローバル抗リン脂質抗体スコア GAPSSとは，脂

質異常症，高血圧症，抗カルジオリピン抗体，抗

β2GPI 抗体*5，フォスファチジルセリン依存性抗

プロトロンビン抗体，ループスアンチコアグラン

トの有無でスコア化したものである。フォスファ

チジルセリン依存性抗プロトロンビン抗体は保

険適用外である． 

抗リン脂質抗体スコアおよびグローバル抗リン脂

質抗体スコアおよびにグローバル抗リン脂質抗体

スコア関する詳細は，別誌総説を参考のこと． 

 

CQ2 静脈血栓症で発症した抗リン脂質抗体症候

群においてどのような血栓予防治療を行う

か？ 

推奨 推奨

の強

さ 

エビデン

スの確実

性 

① 静脈血栓症で発症し 弱い 非常に低 
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た抗リン脂質抗体症

候群の血栓予防治療

において，グルココル

チコイドや免疫抑制

薬よりもワルファリ

ンを提案する． 

② 静脈血栓症で発症し

た抗リン脂質抗体症

候群における血栓予

防治療において，ワル

ファリンの治療強度*1

は高強度よりも通常

強度を提案する． 

弱い 非常に低 

③ 静脈血栓症で発症し

た抗リン脂質抗体三

種陽性*2 の抗リン脂質

抗体症候群の血栓予

防治療において，リバ

ーロキサバンよりも

ワルファリンを提案

する． 

弱い 低 

*1:ワルファリンの通常強度とはプロトロンビン時

間国際標準比 1.5-2.5とする．高強度は日本にお

ける基準はないが海外ではプロトロンビン時間

国際標準比 3-4とされる． 

*2:抗リン脂質抗体三種陽性とはループスアンチコ

アグラント，抗カルジオリピン抗体，抗β2GPI抗

体の三種類が陽性になるものをいう． 

 

CQ3 動脈血栓症で発症した抗リン脂質抗体症候群に

おいて，どのような血栓予防治療を行うか？ 

推奨 推奨

の強

さ 

エビデンス

の確実性 

① 動脈血栓症で発症した抗

リン脂質抗体症候群の血

栓予防治療において，ワ

ルファリン単独よりも抗

血小板薬（単独もしくは

２剤併用）または抗血小

板薬とワルファリンの併

用を提案する． 

弱い 非常に低 

② 動脈血栓症で発症した抗

リン脂質抗体症候群の血

栓予防治療において，ア

スピリン単独よりもアス

ピリンとワルファリンの

併用を提案する． 

弱い 非常に低 

③ 動脈血栓症で発症した抗

リン脂質抗体三種陽性*1

の抗リン脂質抗体症候群

の血栓予防治療におい

て，リバーロキサバンよ

りもワルファリンを用い

ることを提案する． 

弱い 非常に低 

*1:抗リン脂質抗体三種陽性とはループスアンチコ

アグラント，抗カルジオリピン抗体，抗β2GPI

抗体の三種類が陽性になるものをいう． 

 

CQ4  劇症型抗リン脂質抗体症候群に対してどのよう

な治療を行うか？ 

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① 劇症型抗リン脂質抗体症

候群に対して，抗凝固療

法とグルココルチコイド

に，血漿交換*1または免疫

グロブリン大量静注療法
*1 を併用することを提案

する． 

弱い 非常に低*2 

*1: 保険適用外 

*2: ランダム化比較試験・治療比較研究がないため，

エビデンスの確実性は「非常に低」とした． 

 

２）EGPAの CQと推奨文 

CQ1 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治

療では，どのようなレジメンが有用か？ 

推奨 推奨

の強

さ 

エビデンス

の確実性 

① 重症でない*1 好酸球性多

発血管炎性肉芽腫症の寛

解導入治療では，グルコ

コルチコイドとアザチオ

プリンの併用よりもグル

ココルチコイド単独によ

る治療を提案する． 

弱い 非常に低 

② 重症でない*1 好酸球性多

発血管炎性肉芽腫症に対

してグルココルチコイド

単独による寛解導入治療

が効果不十分の場合，ア

ザチオプリンよりも静注

シクロホスファミドパル

スをグルココルチコイド

弱い 非常に低 
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に追加併用することを提

案する． 

③ グルココルチコイド単独

あるいはグルココルチコ

イドに免疫抑制薬を併用

しても，寛解とならなか

ったか，寛解後に再発し

た治療抵抗性の好酸球性

多発血管炎性肉芽腫症の

寛解導入治療では，メポ

リズマブを併用すること

を推奨する． 

強い 中 

*1: 重症でないとは，1996 FFS ＝0,すなわち血清ク

レアチニン濃度＞1.58mg/dL，一日尿蛋白量＞1g，

重症の消化管病変（出血，穿孔，梗塞，膵炎），心

筋病変，中枢神経病変，のいずれも満たさない症

例を指す．ただし，1996 FFSは 5年生存率に関連

する因子であるため，1996 FFS ＝0であっても重

症と判断されうる臓器病変もあることが想定さ

れる． 

 

CQ2 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解維持治療

では，どのようなレジメンが有用か？ 

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① 好酸球性多発血管炎性肉

芽腫症の寛解維持治療で

は，グルココルチコイド

＋経口シクロホスファミ

ドよりも，グルココルチ

コイド＋メトトレキサー

トを提案する． 

弱い 非常に低 

 

CQ3 末梢神経障害の残存する好酸球性多発血管炎性

肉芽腫症の治療では，免疫グロブリン大量静注

療法の併用は有用か？ 

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① グルココルチコイド単独

あるいはグルココルチコ

イド＋免疫抑制薬治療で

も末梢神経障害が残存す

る好酸球性多発血管炎性

肉芽腫症では，免疫グロ

ブリン大量静注療法の併

用を提案する． 

弱い 低  

 

３）PANの CQと推奨文 

 

CQ1 結節性多発動脈炎に対して有用な治療はある

か？  

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① 重症*1 の結節性多発動脈

炎に対する寛解導入治療

では，グルココルチコイ

ド単独よりも，グルココ

ルチコイド＋静注シクロ

ホスファミドパルスまた

は経口シクロホスファミ

ドを提案する． 

弱い 非常に低 

② 重症でない*2 結節性多発

動脈炎の寛解導入治療で

は，グルココルチコイド

＋アザチオプリンよりも

グルココルチコイド単独

を提案する． 

弱い 非常に低 

③ 重症でない*2 結節性多発

動脈炎に対してグルココ

ルチコイド単独による寛

解導入治療が効果不十分

の場合，静注シクロホス

ファミドパルスまたはア

ザチオプリン*3 をグルコ

コルチコイドに追加併用

することを提案する． 

弱い 非常に低 

*1:重症とは，1996 FFS≧1,すなわち血清クレアチ

ニン濃度＞1.58mg/dL，一日尿蛋白量＞1g，重症

の消化管病変（出血，穿孔，梗塞，膵炎），心筋

病変，中枢神経病変，のうち 1つ以上を満たす

症例を指す．ただし，1996 FFSは 5年生存率に

関連する因子であるため，1996 FFS ＝0であっ

ても重症と判断されうる臓器病変もあることが

想定される． 

*2 :重症でないとは，1996 FFS ＝0,すなわち血清

クレアチニン濃度＞1.58mg/dL，一日尿蛋白量＞

1g，重症の消化管病変（出血，穿孔，梗塞，膵

炎），心筋病変，中枢神経病変，のいずれも満た

さない症例を指す．ただし，1996 FFSは 5年生

存率に関連する因子であるため，1996 FFS ＝0

であっても重症と判断されうる臓器病変もある

ことが想定される. 

*3: アザチオプリンの開始前に NUDT15遺伝子多型

検査を行い、本剤の適応を判断すること． 
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CQ3 皮膚動脈炎（皮膚型結節性多発動脈炎）に対

して有用な治療法はあるか？ 

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① 皮膚潰瘍や壊疽など皮

膚症状が難治性もしく

は重症な皮膚動脈炎

（皮膚型結節性多発動

脈炎）に対して，経口グ

ルココルチコイドの使

用を提案する．  

弱い 非常に低*3 

効果不十分の場合は，経口グルココルチコイ

ドに免疫抑制薬（シクロホスファミド，アザ

チオプリン*1，ミコフェノール酸モフェチル
*2，メトトレキサート*2），ジアフェニルスルホ

ン（ダプソン）*2，リツキシマブ*1，インフリ

キシマブ*2やワルファリン*2の追加を考慮して

もよい． 

*1: アザチオプリンの開始前に NUDT15遺伝子多型

検査を行い、本剤の適応を判断すること． 

*2: 保険適用外．  

*3 :ランダム化比較試験・治療比較研究がないた

め，エビデンスの確実性は「非常に低」とし

た． 

 

小児 PAN の治療法についてはナラティブレビューを

行い、「囲み記事：小児の結節性多発動脈炎（PAN）に

ついて」として紹介した。 

 

４）RVの CQと推奨文 

CQ1 リウマトイド血管炎に対してグルココルチコイ

ドと免疫抑制薬の併用は有用か？ 

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① 全身症状を伴うリウマト

イド血管炎*1 の寛解導入

治療では，抗リウマチ薬

あるいはグルココルチコ

イド単独よりも，グルコ

コルチコイド＋静注シク

ロホスファミドパルスを

提案する． 

弱い 非常に低 

② 皮膚に限局したリウマト

イド血管炎の寛解導入治

療では，抗リウマチ薬単

独よりもグルココルチコ

イド＋アザチオプリン*2

を提案する． 

弱い 非常に低 

*1:全身症状を伴うリウマトイド血管炎とは，血管炎

による臓器病変があり漿膜炎や強膜炎などの関

節外病変や発熱，体重減少を伴うリウマトイド血

管炎を指す． 

*2: アザチオプリンの開始前に NUDT15遺伝子多型

検査を行い、本剤の適応を判断すること． 

 

CQ3 リウマトイド血管炎に生物学的抗リウマチ薬は

有用か？ 

推奨 推奨の

強さ 

エビデンス

の確実性 

① 治療抵抗性あるいは再発

性のリウマトイド血管炎

では，TNF阻害薬あるいは

リツキシマブ*1 の使用を

考慮してもよい． 

弱い 非常に低*2 

*1:保険適用外．  

*2 :ランダム化比較試験・治療比較研究がないた

め，エビデンスの確実性は「非常に低」とし

た． 

 

D. 考察 

希少疾患に特化した診療ガイドライン作成法はな

い。近年は GRADE、本邦では Minds2014を用いて診療

ガイドラインが作成されるようになったが、希少疾

患では臨床研究やランダム化比較試験や比較群のあ

るコホート研究などのエビデンスが少なく、それら

の研究の利用を想定した手法をそのまま適用するこ

とは難しい。希少疾患に関して Mindsは「基本的には

システマティックレビューを行い、益と害のバラン

スの評価等に基づいて推奨を決定することで、診療

ガイドラインを作成する。他の疾患同様、診療ガイド

ライン作成の全過程を通じて、作成の厳密さ、作成過

程の透明性の確保に留意することが望ましい」と提

言しており、今回はこの提言に基づき作業を行った。

APSの CQ4、PANの CQ2、RVの CQ2では、ランダム化

比較試験・治療比較研究がなかったが、他の CQと同

じ手順で推奨を作成した。 

診療ガイドラインは発行後の利用の促進と普及が

重要である。治療の手引きでは医療消費者の利用を想
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定した「クイックリファレンス」や図の使用、医療従事者の

情報利用を想定した推奨作成関連資料の公開により、

幅広い層に対する利用促進を試みた。普及に関して、

本研究班および承認学会（日本リウマチ学会、日本腎

臓学会、日本呼吸器学会、日本神経学会、日本小児腎

臓が買い、日本血栓止血学会、日本小児リウマチ学会、

日本アレルギー学会）、医療消費者（患者会など）の関

連各機関に協力要請を行い，研究会・講演会などを

開催して普及に努める．さらに、治療の手引きの簡易

版を学会，厚労省研究班，Mindsなどのホームページ

を利用して無償で提供し普及を促進する予定である。

また、一定期間の後、本研究班で、全国の医師等を

対象としたアンケートを企画し、利用状況を調査する

予定である。 

同時に、診療ガイドラインがもたらした治療内容

と予後の変化について検証が必要である。臨床調査

個人票、保険データベース、EGPA における難病プラ

ットフォームのデータベースから、治療内容の変化

を確認することが可能である。予後改善効果につい

ては、現状で利用可能なデータベースからは判定す

ることができないため、コホート研究など、あらたな

データベースが必要である。 

 

E. 結論 

APS、EGPA、PAN、RV を対象とした診療ガイドライ

ンを作成した。 

 

F. 健康危険情報 

なし 

 

G. 研究発表 

1.論文発表 

･Utsunomiya M, Dobashi H, Odani T, Saito K, 

Yokogawa N, Nagasaka K, Takenaka K, Soejima M, 

Sugihara T, Hagiyama H, Hirata S, Matsui K, 

Nonomura Y, Kondo M, Suzuki F, Nawata Y, 

Tomita M, Kihara M, Yokoyama-Kokuryo W, Hirano 

F, Yamazaki H, Sakai R, Nanki T, Koike R, 

Miyasaka N, Harigai M. An open-label, 

randomized controlled trial of 

sulfamethoxazole-trimethoprim for Pneumocystis 

prophylaxis: results of 52-week follow-up. 

Rheumatol Adv Pract. 2020 Jul 6;4(2):rkaa029. 

doi: 10.1093/rap/rkaa029. eCollection 2020. 

･Niwano T, Tokura M, Nagasaka K. Successful 

Treatment of Recurrent Sensorineural Hearing 

Loss in Ankylosing Spondylitis Using 

Infliximab and Methotrexate. J Clin Rheumatol. 

2020 Oct;26(7):e228-e229. doi: 

10.1097/RHU.0000000000001092. 

･Kawasaki A, Namba N, Sada KE, Hirano F, 

Kobayashi S, Nagasaka K, Sugihara T, Ono N, 

Fujimoto T, Kusaoi M, Tamura N, Yamagata K, 

Sumida T, Hashimoto H, Ozaki S, Makino H, 

Arimura Y, Harigai M, Tsuchiya N. Association 

of TERT and DSP variants with microscopic 

polyangiitis and myeloperoxidase-ANCA positive 

vasculitis in a Japanese population: a genetic 

association study. Arthritis Res Ther. 2020 

Oct 16;22(1):246. doi: 10.1186/s13075-020-

02347-0. 

･Minagawa H, Kawai T, Matsumoto A, Makino K, 

Sato Y, Nagasaka K, Tokura M, Tanaka N, Ito E, 

Yamada Y, Nakamura M, Yamada D, Suzuki M, 

Murata T, Kume H.Dermatomyositis associated 

with prostate adenocarcinoma with 

neuroendocrine differentiation.BMC Urol. 2021 

Jan 7;21(1):8. doi: 10.1186/s12894-020-00779-

z. 

･長坂 憲治. ANCA 関連血管炎をどう治療するか? 

Heart View 24巻 8号 Page771-775 

2.学会発表 

･長坂 憲治, 要 伸也, 針谷 正祥. 臨床調査個人票

を用いた顕微鏡的多発血管炎・多発血管炎性肉芽腫

症の治療に関する検討. 第64回日本リウマチ学会総

会・学術集会. 2020年 8月 
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･針谷 正祥, 川崎 綾, 土屋 尚之, 佐田 憲映, 平

野 史生, 杉原 毅彦, 天野 宏一, 山縣 邦弘, 土橋 

浩章, 長坂 憲治, 渥美 達也, 本間 栄, 尾崎 承一, 

丸山 彰一, 有村 義宏, 槇野 博史. ゲノムワイド

関連解析と全ゲノムシークエンスによる日本人集団

における抗好中球細胞質抗体の新規疾患関連候補遺

伝子の同定. 第 64回日本リウマチ学会総会・学術集

会. 2020年 8月 

･川崎 綾, 佐田 憲映, 平野 史生, 小林 茂人, 長

坂 憲治, 杉原 毅彦, 小野 伸之, 藤本 隆, 草生 

真規雄, 田村 直人, 山縣 邦弘, 住田 孝之, 尾崎 

承一, 橋本 博史, 槇野 博史, 有村 義宏, 針谷 正

祥, 土屋 尚之. HLA-DRA上流領域バリアントと MPO-

ANCA 陽性血管炎の関連. 第 64 回日本リウマチ学会

総会・学術集会. 2020年 8月 

 

H. 知的財産権の出願・登録 

なし
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厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 

臨床病理分科会報告 

 

研究分担者：  

石津 明洋 北海道大学 大学院保健科学研究院 病態解析学分野 教授 

川上 民裕 東北医科薬科大学 医学部 皮膚科学教室 教授 

菅野 祐幸 信州大学 学術研究院医学系 医学部病理組織学教室 教授 

高橋 啓 東邦大学医療センター大橋病院 病理診断科 教授 

宮崎 龍彦 岐阜大学 医学部附属病院 臨床教授 

研究協力者：  

池田 栄二 山口大学 大学院医学系研究科 病理形態学講座 教授 

大原関 利章 東邦大学医療センター大橋病院 病理診断科 准教授 

小川 弥生 NPO法人北海道腎病理センター 副理事長 

鬼丸 満穂 九州大学 大学院医学研究院 病理病態学  助教 

倉田 美恵 愛媛大学 大学院医学系研究科 解析病理学 講師 

中沢 大悟 北海道大学病院 内科 2 助教 

武曾 惠理 田附興風会医学研究所 北野病院 腎臓内科 客員研究員 

 

 

 

研究要旨 実地臨床医ならびに実地病理医の血管炎診療の質を高めることを目的とし、血管炎病理診

断コンサルテーションシステムならびにウェブ版血管炎病理アトラスを運用するとともに、血管炎病

理学的所見における未解明問題として、GCA の大型血管病変の特徴、AAV の上気道生検組織の特徴、

PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の相違を明らかにする課題ならびに FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロ

ブリン沈着の検出法開発に取り組んだ。今年度は 7 件の依頼症例に対し血管炎病理診断コンサルテー

ションを実施し、ウェブ版血管炎病理アトラスの画像使用について 2 件許諾した。また、ウェブ版血

管炎病理アトラスのコンテンツの英文化に着手した。全国調査を行い、GCA の診断確定症例における

大動脈病変の病理標本を review した。AAV の上気道生検組織の特徴として、筋性動静脈の血管炎や閉

塞を抽出した。人工知能を用いた解析により、PAN と皮膚動脈炎の組織所見が異なる可能性を示唆し

た。FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈着の検出法として 2 つの抗原賦活法が提案され、検討

を開始した。 
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A. 研究目的 

実地臨床医ならびに実地病理医の血管炎診療の質

を高めることを目的とする。 

 

B. 研究方法 

1. 血管炎病理診断コンサルテーションシステ

ムならびにウェブ版血管炎病理アトラスの

運用 
2. 血管炎病理学的所見における未解明問題へ

の取り組み 
1) GCA の大型血管病変の病理学的特徴の解

明 
2) AAV の上気道生検組織の病理学的特徴の

解明 
3) PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理学的

特徴の相違の同定 
4) FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロブリン

沈着の検出 
 

(倫理面への配慮) 

人を対象とする医学系研究に関する倫理指針に則

って実施した。 

 

C. 研究結果 

1. 血管炎病理診断コンサルテーションシステ

ムならびにウェブ版血管炎病理アトラスの

運用 
7 件の依頼症例に対し、血管炎病理診断コ

ンサルテーションを実施した（表 1）。ウェブ

版血管炎病理アトラスの画像使用について、

2 件許諾した（表 2）。また、コンテンツの英

文化に着手した。 

2. 血管炎病理学的所見における未解明問題へ

の取り組み 
1) GCA の大型血管病変の病理学的特徴の解明

（WG 座長：菅野祐幸） 
側頭動脈をはじめとする頭蓋内外の頸動

脈分枝に典型的なGCA 病変を有することが

病理組織学的に確認され、GCA の診断に異

議の少ない高齢の症例で、大動脈炎病変の病

理組織学的な検討の可能な症例（cranial GCA 

with established extracranial involvement; C-
GCA with EECI に相当）を収集して、その大

型血管病変の組織学的特徴を明らかにする。

併せて頭蓋内外の頸動脈分枝には血管病変

が確認されず大型血管にのみ病変を有する

GCA 症例（extracranial GCA; EC-GCA）の組

織像と比較する。症例の収集に当たっては厚

労省難治性血管炎班の班員へのアンケート

を実施し、また剖検輯報等の情報を参照した。

本研究は信州大学医学部医倫理委員会の承

認を得るとともに（承認番号：4452）、症例

提供先の施設における倫理審査の承認を受

けて標本の提供を受けた。C-GCA with EECI
症例１例の大動脈炎病変を検討できた。巨細

胞の出現を伴う虫食い状の大動脈中膜炎だ

が、中膜最外層の弾性線維は保たれ外膜にお

ける炎症細胞浸潤と線維化は比較的軽微で

あった。こうした所見は EC-GCA と考えら

れる症例の大動脈炎病変と共通の所見であ

り、C-GCA with EECI、EC-GCA の病型に関

わらず共通の大動脈炎病変を示すものと考

えられた。 
 

2) AAV の上気道生検組織の病理学的特徴の解

明（WG 座長：宮崎龍彦） 
旭川医科大学耳鼻咽喉科より提供された

OMAAV 病変と対照病変の組織標本につい

て予備比較を行い、筋性動・静脈炎の有無、

筋性動・静脈の閉塞の有無、浮腫・好酸球浸

潤・形質細胞浸潤の程度が OMAAV 鑑別の

組織学的指標となりうることを見出した。こ

れらのパラメーターの妥当性を検証するた

め、聖マリアンナ医科大学大学院疾患バイオ

マーカー・標的分子制御学 黒川真奈絵教授

の協力を得て、Training Set とTesting Set に分

けた。男女比ほぼ同じで、平均年齢も±2 歳以

内に収めることができた。今後、抽出した因

子の validation を行う。 
 

3) PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理学的特

徴の相違の同定（WG 座長：石津明洋） 
臨床的に確定診断されている PAN と CA

の皮膚生検（40 倍HE 染色）画像（各 13 枚、
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75 枚）をそれぞれ 10000 枚まで増幅し、ト

レーニング画像とテスト画像（8：2）に分割

した。畳み込みニューラルネットワークに入

力し、学習曲線を用いて AI の正解率を、ま

た、損失関数を指標として学習の成否を評価

した。オリジナル画像を用いた場合、画像を

グレースケールとした場合、RGB の単色成

分のみを持つ画像とした場合、RGB の二つ

の色成分を持つ画像をした場合について解

析した。AI は PAN とCA のオリジナル画像

を 96%の正解率で識別した。画像をグレース

ケールとした場合や、赤・緑・青一色のみの

画像とした場合には、損失関数の下降が見ら

れず、学習は成功しなかったが、赤と緑の二

色画像とした場合には、損失関数が下降し、

学習の成功が示唆された。PAN とCA のHE
染色画像には何らかの差異が存在し、それは

赤と緑の色情報に反映されている。 
 

4) FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈

着の検出 
IgA 血管炎の診断が確定している症例の

皮膚生検 FFPE 切片を収集し、IgA や補体の

沈着を検出するための抗原賦活法を検討す

る。分科会構成員の各施設で解析対象症例の

有無を調査した結果、30例ほどが該当した。

また、抗原賦活法として異なる 2 つの方法が

提案された。今後解析を実施する。 
 

D. 考察 

血管炎病理診断コンサルテーションとウェブ版血

管炎病理アトラスを運用することにより、血管炎病

理診断の課題が浮き彫りになってきた。そして、その

課題を解決するべく 4 つのプロジェクトに鋭意取り

組んでいる。 

 

E. 結論 

各プロジェクトは順調に進行している。 
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表 1. 血管炎病理診断コンサルテーション実績概要 

症例 
年

齢 

性

別 
依頼概要 

コンサルタント所見 

A B 

VC035 9 男 

4 歳時に発熱，骨髄炎，強膜炎発症 
鼻中隔軟骨炎，肺出血を疑う画像所見 
大動脈基部炎と狭心症，脾梗塞，顔面神経麻痺 
ステロイド依存性，ANCA陰性 
4 歳時に生検した骨：血管炎？ 

Indefinite for 
vasculitis 

Indefinite for 
vasculitis 

VC036 46 男 間質性肺炎，MPO-ANCA 12.1 U/ml，腎炎なし 
結節性紅斑様皮疹部から生検：MPA? 

Thrombophlebitis, 
granulomatous 

Suggestive of 
Thrombophlebitis 

VC037 37 男 

2020年4月に頭痛，5月に意識障害 
白血球増多，CRP上昇，ANCA陰性，IgG4<135 
MRIにて左乳突蜂巣炎＋硬膜下膿瘍 
抗菌薬投与で改善なし 
穿頭硬膜生検 
硬膜切除，人工硬膜置換術 
PSL 60mgで改善，CRP陰性化 
血管炎？ 

Hypertrophic 
pachymeningitis 
possibly associated 
with granulomatous 
vasculitis 

Hypertrophic 
pachymeningitis 
possibly associated 
with granulomatous 
vasculitis 

VC039 53 男 

2003年 急性心筋梗塞 
2011年 左大腿動脈仮性動脈瘤 
2012年 腹部大動脈瘤 
2020年 右外腸骨動脈破裂 
2020年 CABG+冠動脈切除 
結合組織脆弱性疾患？ 

検討中  

VC040 31 男 

臨床診断：アスペルガー症候群，統合失調症 
2018年 不穏 
2019年 右不全片麻痺 MRIで脳梗塞疑い 
脳生検 PCNSV? 

Suggestive of 
Vasculopathy 

Cerebral 
microcirculatory 
disturbance-based 
ischemic damage, 
Suggestive 

VC041 30 女 

倦怠感，両下肢紫斑，顕微鏡的血尿 
皮膚生検にて白血球破砕性血管炎（IgA 沈着な

し） 
プレドニン 25 mg/day の投与に反応乏しい 
IgA 血管炎？ 

Leukocytoclastic 
vasculitis 

Leukocytoclastic 
vasculitis, 
IgA vasculitis, 
consistent with 

 

 

表 2. ウェブ版血管炎病理アトラスの画像使用許諾 
申請日 申請者 目的 諾否 

2020/9/20 青梅市立総合病院 
長坂憲治 神奈川地区のリウマチ専門医を対象とした研究会 諾 

2019/11/19 
北海道大学大学院保健科学研究院 

石津明洋 第 84 回日本皮膚科学会東京支部学術大会シンポジウム 諾 

 

 

 



 
 

 

 

 

 

 

【領域横断分科会】 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 
 
 
 



62 
 

厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 

領域横断分科会報告 

 

研究分担者 田村直人   順天堂大学 医学部 膠原病内科 教授 

研究分担者：  

田村 直人 順天堂大学大学院 医学系研究科 教授 

河野  肇 帝京大学 医学部 内科学講座 教授 

猪原 登志子 京都府立医科大学 附属病院臨床研究推進センター 講師 

駒形 嘉紀 杏林大学 医学部 教授 

杉山 斉 岡山大学大学院 医歯薬学総合研究科 教授 

坂東 政司 自治医科大学 内科学講座 呼吸器内科学部門 教授 

藤井 隆夫 和歌山県立医科大学 医学部 教授 

研究協力者：  

安倍 能之 順天堂大学 医学部 膠原病内科学講座 助教 

黒川 真奈絵 聖マリアンナ医科大学大学院 疾患バイオマーカー・標的分子制御学 教授 

小寺 雅也 独立行政法人地域医療機能推進機構 中京病院 皮膚科 部長 

矢嶋 宣幸 昭和大学 医学部 准教授 

宮脇 義亜 岡山大学病院 新医療研究開発センター 助教 

田巻 弘道 聖路加国際病院 医長 

菊池 正雄 宮崎大学医学部附属病院 血液浄化療法部 准教授 
 

 

 

A. 研究目的 

 血管炎の診療実態調査や、医師および患者向けの

知識の普及・啓発活動を関連診療科の協力のもとに

行うこと、血管炎の検査や治療薬・治療法に関する

国内外の最新情報を収集するとともに、国際共同臨

床研究への参加支援を行うこと、血管炎に関する診

療ガイドライン作成のサポートおよび作成を担う研

究者育成を行うこと、などを目的とし、すべての原

発性血管炎に関する活動を行うことを目的とする。 

 

B. 研究方法 

１）診療実態調査、普及・啓発活動について 

関連学会との合同企画、市民公開講座、ホームペー

ジの改訂等を行った。また、ANCA関連血管炎診療を

研究要旨 血管炎は複数の疾患からなる多臓器疾患であり、多くの診療科が関連する。血管炎の医療水準・患

者 QOL向上に関する領域横断的な問題を解決するために、血管炎の診療実態調査や医師および患者向けの普及・

啓発活動、血管炎に関する新規検査・治療の開発状況、国際共同臨床研究、全身性血管炎に関する診療ガイド

ライン作成補助等に関する研究を行った。 
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行っている医師を対象とした治療実態に関するアン

ケート調査を行った。 

２）国際的活動と最新の情報収集について 

国際会議に出席し、最新の臨床研究等について情報

を共有した。国際共同臨床研究への参加を支援し、

研究を推進した。 

３）新規検査および治療の開発状況について 

 Vasculitis Clinical Research Consortium 

(VCRC) Investigators Meetingや学会からの情報、

臨床研究データベース ClinicalTrials. gov.、

PubMed による検索を行い治療については現在開発

中のもの、検査については過去 3年間の新規検査に

ついて情報を収集した。 

４）診療ガイドライン作成のためのシステマティッ

ク・レビュー（SR）研究者の育成 

 本研究班ならびに自己免疫疾患に関する調査研究

班が、各々の班で作成する診療ガイドラインの SRを

行う研究者を育成することを目的として、実際の CQ

を用いた勉強会を共同で行った。 

(倫理面への配慮) 

本研究においては倫理面への配慮上、特に問題とな

る点はない。アンケート調査においても無記名であ

り、患者情報も含まないため、倫理面での問題は存

在しない。 

 

C. 研究結果 

１）診療実態調査、普及・啓発活動について 

顕微鏡的多発血管炎（MPA）および多発血管炎性肉

芽腫症（GPA）の治療実態について、最近の ANCA関

連血管炎診療経験を有する内科医を対象とした症例

提示を含む 19 問からなるアンケート調査を実施し

た。腎臓内科、膠原病内科、呼吸器内科、その他の

内科医 335名のうち、最近 1年間で 5例以上の治療

経験がある 202名について、現在、結果を解析中で

ある。 

関連学会との合同企画として、2020年 10月 10日

に日本鼻科学会において「上気道の難治性血管炎の

臨床像と病態」というタイトルで合同シンポジウム

を行った。 

市民公開講座については、COVID-19流行の状況か

ら、今年度は「血管炎についてもっと知ろう：それ

ぞれの病気の特徴と療養に役立つ知識」というテー

マで、インターネット動画配信を行った。患者会や

関連施設に案内を行い、本研究班のホームページか

らアクセスできるような形とした。コンテンツは、

血管炎の概要、血管炎 6疾患の各疾患、小児の血管

炎、血管炎の医療福祉制度、の 9項目で、それぞれ

20－30分程度の教育動画の配信を行った。 

ホームページを刷新し、より利便性を高めたもの

とした。 

２）国際的活動について 

  2021年 11月 1日に VCRC Investigators Meeting, 

11 月 2 日に European Vasculitis Study Annual 

Meeting に本研究班から複数名が参加し、国内で行

っている AAVTCZ 試験、国際臨床研究である ARAMIS

の進捗などについて報告を行い、また海外の臨床研

究における最新情報を共有した。ARAMISは皮膚血管

炎を対象としたランダム化比較試験で国内では目標

症例数 12 例であり、4 症例が登録済みである。

Vasculitis Pregnancy Registry (V-PREG)につい

ても国内で進行中である。 

また、ANCA関連血管炎の患者報告アウトカムであ

る AAV-PROについて多言語化が行われているが、日

本語訳も現在、本研究班で作成中である。  

３）新規検査および治療の開発状況について 

 VCRC Investigators Meetingで報告された大型、

中小型、およびその他の血管炎に対する臨床研究は

それぞれ 7件（GCA5件、TAK2件、うち第Ⅲ相 3件、

第Ⅱ相 2件）、16件（GPA and/or MPA 12件、EGPA4

件）、2件であった。ClinicalTrials.gov.に登録され

ている第Ⅱ相以上の血管炎の介入試験件数は以下の

表の通りで、多くの臨床試験が進行中であった。 

新規検査として、新たな ANCA測定法の報告はなか

った。BAFF,APRILについて、ANCA関連血管炎に伴う

肥厚性硬膜炎での髄液中における上昇、MPO-ANCA陽

性 ANCA 関連血管炎における血清での増加など複数
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の報告があった。画像検査では、巨細胞性動脈炎（GCA）

における PET/CT、高安動脈炎・GCA における DWIBS

撮影に関する有用性の報告があった。 

表. 現在進行中の臨床試験件数（第Ⅱ相以上） 

（ClinicalTrials.gov.） 

疾患 開始前 登録中 継続中 
登録なし 

終了 合計 

GCA 4 8 3 9 24 

TAK 2 4 1 2 9 

PAN 0 2 0 3 5 

MPA 2 4 2 12 20 

GPA 1 6 3 20 30 

EGPA 1 4 1 6 12 

 

４）診療ガイドライン作成のためのシステマティッ

ク・レビュー（SR）研究者の育成 

 診療ガイドライン作成の SR勉強会を開催した。コ

クランジャパンに実施協力を依頼した。参加者は募

集のうえ 30名に選抜し、血管炎ガイドライン担当は

14名 7ペアとした。第 1回勉強会は 2020年 10月 18

日に行い、メタアナリシスの概要、レビュークエス

チョンの設定、データ抽出、観察研究の系統的レビ

ュー、登録基準チェック(Rayyan)演習などについて

の主に講義、質疑応答を行った。その後は各ペアに

実際のガイドラインの CQ が割り振られ、SR 経験豊

富な医師による質問窓口を設けて SR 作業が開始さ

れた。第 2回勉強会は 2021年 2月 21日に、RevMan

使用法、Risk Of Bias評価等について演習を中心と

して行った。来年度は 2回の勉強会を予定している。 

 

D. 考察 

 MPA および GPA の治療実態に関するアンケート調

査を実施した。結果は解析中であるが、2017年 ANCA

関連血管炎診療ガイドラインに沿った治療がどれく

らい行われているか、各診療科間で差があるか、等

の解析を行い、治療実態を明らかにする予定である。

また市民公開講座について、今年度はインターネッ

ト配信したことで、患者が疾患やトピックを選んで

自由な時間で視聴できるため、対面での公開講座に

くらべて利点もあると思われた。 

国際活動について、会議は Web開催であったが本

研究班からの情報発信も行い、共有することができ

たと考えられた。また、国際共同研究も順調に進行

している。新規検査・治療についての情報は今後も

定期的に検索する予定である。 

SR勉強会については、これまで順調に行われてお

り、来年度以降にさらなる成果が得られると考えら

れる。 

 

E. 結論 

 領域横断的に血管炎の医療水準や患者 QOL向上を

目的とした複数のテーマについて研究を行い、一定

の成果を得た。 

 

F. 健康危険情報 

 特になし。 
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性動脈炎の Cranial type の画像診断の最適化とし

て、3DCTA を道標として血管エコーで診断する方法

の提案. 第 64回日本リウマチ学会総会・学術集会, 

Web開催, 2020年 8月 17日-9月 15日 

･富田裕之, 林絵利, 多田久里守, 山路健, 田村直

人. 消化管潰瘍、腎障害を伴った成人発症 IgA血管

炎の 1 例. 第 64 回日本リウマチ学会総会・学術集

会, Web開催, 2020年 8月 17日-9月 15日 
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厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

分担研究報告書 

 
小児血管炎研究報告 

 
研究分担者   高橋 啓 東邦大学医療センター大橋病院病理診断科・教授 
研究協力者     宮前多佳子 東京女子医科大学医学部・准教授 

伊藤秀一 横浜市立大学医学部・教授 
神田祥一郎 東京大学医学部小児科・特任講師 
三浦健一郎 東京女子医科大学腎臓小児科・准教授 
服部元史 東京女子医科大学医学部・教授 
小林 徹  国立成育医療研究センター臨床研究センター  

データサイエンス部門・部門長 
鮎澤 衛 日本大学医学部小児科学系小児科学分野・准教授 
尾内善広 千葉大学大学院医学研究院公衆衛生学・教授 
岩田直美 あいち小児保健医療総合センター 免疫アレルギーセンター・ 

副センター長  
 
研究要旨 小児血管炎研究は、高安動脈炎、結節性多発動脈炎、ANCA 関連血管炎、川崎病を研究対象

疾患とし、中・小型血管炎臨床分科会、大型血管炎臨床分科会の中で研究を進めつつ、小児血管炎研究

を横断的に推し進める。高安動脈炎については女性患者の妊娠・出産に関する実態調査を行い中間解析

ながら特徴的な臨床像が明らかになってきた。ANCA 関連血管炎では診療ガイドライン作成に小児科の視

点で参加した。川崎病においては診断・治療ガイドラインの改訂を進めると共に、指定難病疾病追加申請を

行った。小児血管炎の診断基準・治療指針・重症度分類、小児から成人への移行期医療、妊娠・出産など

について小児・若年者血管炎の研究を進め、成人血管炎と対比することで小児血管炎の特徴を明らかにす

る。さらに、シンポジウム、公開講座などを企画、開催し啓発活動を行っていく。 
 

 
A. 研究目的： 

小児血管炎は稀少であるが故にその実態が明らかで

ない点が多い。小児科領域における難治性血管炎研

究を横断的に推し進め、小児難治性血管炎の特徴を

明らかにすること、小児血管炎に対する理解の普及・

啓発をはかること、診断・診療ガイドラインに反映させ

ることを目的とする。 

 
B. 研究方法： 

小児高安動脈炎、結節性多発動脈炎、川崎病、

ANCA 関連血管炎に関する研究を大型血管炎臨

床 分科会、および中・小型血管炎臨床分科会の

中で進める。 

1. 高安動脈炎 
1)大型血管炎コホート研究対象施設を中心として高

安動脈炎女性患者と妊娠・出産に関する実態調

査を行う。 

2)小児リウマチ疾患に対するトシリズマブ治療の中で

小児高安動脈炎の診断と治療、トシリズマブ療法

実施症例の集積を行う。 
3)成人期高安動脈炎との比較を行うことで小児の高

安動脈炎の特徴を明らかにする。 
2. 結節性多発動脈炎(PAN) 

中・小型血管炎臨床分科会PANワーキンググルー



69 
 

プにおいて活動を行う。 
3. ANCA 関連血管炎 

1)  ANCA 関連血管炎の診療ガイドライン作成に小

児血管炎研究として参加する。 

2)  関連学会においてワークショップを企画する。 
4. 川崎病 

1)  2019 年公表「診断の手引き第 6 版」をより広く理

解するための解説書を作成する。 

2)  関連学会による川崎病急性期および遠隔期治療    
ガイドラインの改訂作業に参加する。 

3)  欧米において川崎病との異同が注目されている

小児多系統炎症性症候群(MIS-C)の我が国にお

ける発生状況、川崎病の発生状況の実態調査を

行う。 

4)  川崎病性巨大動脈瘤の指定難病追加申請を行う。 
5. 小児血管炎疾患の啓発活動 

 小児血管炎の理解を広めるために、関連学会にお

いてシンポジウム、公開講座などの開催を試みる。 

 
C. 結果： 

1. 高安動脈炎  ： 
1) 「高安動脈炎女性患者と妊娠・出産の実態調査」

により症例が集積されつつあり、患者の疾患活

動性、心血管病変の有無、妊娠・分娩時の治療

状況、母体合併症、出生児転機などが解明され

つつある。 

2) 日本リウマチ学会、日本小児リウマチ学会編『小

児リウマチ疾患へのトシリズマブ治療の理論と実

際』作製にあたり、「小児高安動脈炎の診断と治療、

トシリズマブ使用下での疾患活動性の評価、治療

の実際」について本班小児血管炎研究協力者が

担当し準備を進めている。 

2. 小児結節性多発動脈炎(PAN)： 
PAN 治療ガイドライン作成ワーキンググループへ

参加し活動を行った。 
3. 小児 ANCA 関連血管炎： 

ANCA 関連血管炎の診療ガイドライン作成に小児

血管炎研究として参加し、『抗リン脂質抗体症候

群・好酸球性多発血管炎性肉芽腫症・結節性多発

動脈炎・リウマトイド血管の手引き 2020』の発行に

協力した。 
4.  川崎病： 

1) 2019 年 5 月公表の川崎病診断の手引き改訂第 6
版の解説書である『川崎病診断の手引き改訂第 6

版ガイドブック』の編集、執筆、発行に本班小児血

管炎研究担当者が編集委員、執筆者として参加

した。 
2) 日本循環器学会『川崎病心血管後遺症診断と治

療ガイドライン』および日本小児循環器病学会『川

崎病急性期治療のガイドライン』の執筆を本班小

児血管炎研究担当者が担当した。 
3) 日本川崎病学会運営委員に対し 2020 年 1 月から

10月における川崎病およびMIC-Sの発生状況を

アンケート調査した。川崎病は前年と比較して大

幅に減少している一方、MIS-Cの発生は確認でき

なかった。調査結果は日本川崎病学会ホームペ

ージに公開した。 
4)  重篤な川崎病後遺症を残した成人例に対する医      

療支援を行うため、小児慢性特定疾患「川崎病性   
冠動脈瘤」から継続した「川崎病性巨大冠動脈瘤」

を本班が代表申請組織となり関連 7 学会と共に指

定難病疾病追加申請を行った。 

5. 啓発活動・情報共有 
1) 第 56 回日本小児腎臓病学会 ワークショップ

「ANCA 関連腎炎の最新の知見」 2021 年 7 月予

定 

2) 第41回日本川崎病学会 本班、日本小児リウマチ  
学会、日本小児腎臓病学会、日本川崎病学会によ  

る小児血管炎に関する合同シンポジウム 2021 年

11 月予定 

D. 考察：  
1. 小児血管炎研究担当者は臨床分科会の中で研究  

を進めると共に、その情報を小児血管炎研究体制

の中で交換し共有している。 

2. 小児血管炎に関する公開講座、シンポジウムなど

を通じて小児血管炎のより一層の理解の普及・啓
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発を目指す。 
 

E. 結論： 
小児血管炎研究体制として各疾患について臨床分科

会の中で提案・計画がなされ、順次実施していく予定

である。 

 
F. 健康危険情報 

  なし 
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病学会編、 診断と治療社, 2020 
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著者氏名 論文タイトル名 書籍全体の 

編集者名 
書 籍 名 出版社名 出版地 出 版

年 
ページ 

川上民裕 Vasculopathyにつ
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宮地良樹 ,  
常 深 祐 一
郎 ,  鶴田大
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WHAT'S NEW
 in 皮膚科学20
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を含む） 

福井次矢、
高木誠、小
室一成 

今日の治療指針 医学書院 東京 2020 614-616 

樋口 智昭 抗糸球体基底膜抗
体病 

東京女子医
科大学膠原
病リウマチ
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臨床循環器病学 文光堂 東京 2021 294-298 

渡部芳子 バージャー病，レイ
ノー現象. 第5章A
末梢動脈疾患 

伊藤浩、坂
田泰史 

臨床循環器病学 文光堂 東京 2021 314-316 

田村直人 リウマトイド血管
炎(RV) 

針谷正祥 抗リン脂質抗体
症候群・好酸球
性多発血管炎性
肉芽腫症・結節
性多発動脈炎・
リウマトイド血
管炎の治療の手
引き2020 

診断と治療
社 

東京 2021 63-70 

川上民裕 下肢に潰瘍をみた
ら 

林伸和 むかしの頭で診
ていませんか？
皮膚診療をスッ
キリまとめまし
た 

南江堂 東京 2020 27-33 

伊藤秀一 鑑別のポイント 感
染症ならびにリウ
マチ性疾患 

日本川崎病
学会 

川崎病診断の手
引きガイドブッ
ク2020 

診断と治療
社 

東京 2020 28-31 

杉山 斉 急速進行性糸球体
腎炎 

山縣邦弘、
南学正臣 
編集 

腎疾患・透析 最
新の治療 2020-
2022 

南江堂 東京 2020
年 

116-119 



74 
 

杉原毅彦 巨細胞動脈炎. 高
安動脈炎. Evidenc
e based medicine
を活かす 

針谷正祥 膠原病・リウマ
チ診療第4版, 

メジカルビ
ュー社 

東京 2020 468－487 

川上民裕 血管炎・紫斑病 医療情報科
学研究所  

病気がみえるN
o.14皮膚科 

メディック
メディア 

東京 2020 331-345 

中岡良和 血管炎の概念・定
義、線維筋性異形
成、膝窩動脈補足症
候群 

伊藤浩、坂
田泰史 
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坂東政司 特発性肺線維症（IP
F） 

永井良三 今日の治療指針 
第8版 

医学書院 東京 2020 963-965 
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場所：都市センターホテル 601会議室 

 

 

 

 

 

研究代表者 針谷正祥 

東京女子医科大学医学部膠原病リウマチ内科学講座 

  



 
 
 
 

 
2020年度  第 1回 血管炎関連 2班合同班会議 プログラム 

期 日：令和2年8月27日（木） 
場 所：都市センターホテル（web会議も同時開催します） 

 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

 
1. 開会の辞 10：00－10：03 

研究代表者 針谷正祥（東京女子医科大学） 
 
2. 基調講演 10：03－10：23 

厚生労働省 健康局難病対策課 
 

3. 3年間の本研究班全体の活動計画 10：23－10：40 
研究代表者 針谷正祥（東京女子医科大学） 

 
4. 分科会の活動報告および活動計画 
 

4-1．中小型血管炎臨床分科会  10：40－11：00 
分科会長 要 伸也(杏林大学) 

 
4-2．大型血管炎臨床分科会   11：00－11：20 

分科会長 中岡良和（国立循環器病研究センター） 
 
4-3．小児血管炎研究  11：20－11：30 

 研究分担者 高橋 啓（東邦大学） 
 
4-4．臨床病理分科会  11：30－11：50 

分科会長 石津明洋（北海道大学） 
 
4-5．領域横断分科会  11：50－12：10 

 分科会長 田村直人（順天堂大学） 
 
※難病プラットフォームを利用した治療エビデンスの構築研究             12：10－12：30 

血管炎レジストリ構築                                 樋口智昭（東京女子医科大学） 

   （抄録はAMED「難治性血管炎診療のCQ解決のための多層的研究」3-1をご参照ください） 
 
 
 

【血管炎関連 2班合同班会議】 

厚生労働省：難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 
AMED：難治性血管炎診療のCQ解決のための多層的研究班 



5. 事務局からの連絡とお願い 
  12：30－12：40 

  
 
 

～ お 昼 休 憩 ～ 12：40－13：30 
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血管炎の医療水準・患者 QOL 向上に資する研究班の 3 年度間の研究計画 

 

研究代表者：針谷正祥 東京女子医科大学医学部膠原病リウマチ内科学講座 教授 

 

A. 研究目的：2017 年度から 2019 年度の難治性血管炎に関する調査研究班は、ガイドラインを発

表して血管炎診療水準の向上に努め、市民公開講座および関連学会との合同シンポジウム等を

多数開催して、国民への普及啓発に努めてきた。血管炎の医療水準・患者 QOL 向上に資する研

究班は、昨年度までの同班の研究活動を継続・発展させ、難治性血管炎疾患の医療水準の向上

や患者の QOL 向上等を目指す研究開発推進の司令塔として難病・小児慢性特定疾病対策の推進

に貢献することを目標とする。 

B. 方法：４分科会を設置し研究課題を進める。研究代表者は全体計画策定、進捗管理を行う。AMED

難治性血管炎診療の CQ解決のための多層的研究班(AMED班)と共同で実施する【RADDAR-J [22]】

（難病プラットフォーム利用）には臨床系班員が参加する。WebEx、Zoom 等による Web 会議を

活用して研究を進める。 

C. 結果・考察：オールジャパン体制による血管炎専門家集団として、血管炎疾患研究開発の推進

の司令塔としての役割を果たすことが期待される。すなわち、1)難治性血管炎疾患に関する国

民・自治体・患者会等への情報提供による支援体制の充実、2)難治性血管炎疾患の診断基準、

重症度分類の見直し、3)血管炎診療ガイドラインの改訂による医療水準の向上、4)疫学研究、

患者レジストリ研究、診療実態調査、国際共同研究等による医療の質の向上、5)若手研究者の

育成が期待される成果として挙げられる。 

D. 結論：これらの研究成果により、当研究班に期待される難治性血管炎疾患対策への貢献を実現

できる。 
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4-1 中・小型血管炎臨床分科会 

 

中・小型血管炎分科会会長：要 伸也 杏林大学医学部腎臓・リウマチ膠原病内科学 教授 

 

分担研究者： 

天野 宏一 埼玉医科大学・医学部 教授 

佐田 憲映 高知大学・医学部 特任教授 

土橋 浩章 香川大学・医学部 准教授 

長坂 憲治 東京医科歯科大学 膠原病・リウマチ内科 非常勤講師  

南木 敏宏 東邦大学医学部 教授 

樋口 智昭 東京女子医科大学・医学部 助教 

坪井 直毅 藤田医科大学・医学部 教授 

廣村 桂樹 群馬大学・大学院医学系研究科 教授 

古田 俊介 千葉大学医学部附属病院 特任講師 

和田 隆志 金沢大学・事務局 理事 

 

研究協力者： 

安倍能之  順天堂大学医学部膠原病内科学講座 助教 

鮎澤 衛  日本大学医学部小児科学系小児科学分野 准教授 

板橋美津世 東京都健康長寿医療センター・血液透析科 部長 

一瀬邦弘  長崎大学大学院医歯薬学総合研究科先進予防医学共同専攻リウマチ膠原病内科

学分野 講師 

伊藤秀一  横浜市立大学医学部 教授 

井上永介  昭和大学 統括研究推進センター 教授 

遠藤修一郎 滋賀県立総合病院 副部長 

遠藤知美  田附興風会医学研究所北野病院腎臓内科 副部長 

加藤将  北海道大学病院内科 助教   

岸部 幹  旭川医科大学 耳鼻咽喉科・頭頸部外科 講師 

金子修三  筑波大学臨床医学域医学医療系腎臓内科学 講師 

川嶋聡子  杏林大学医学部 腎臓・リウマチ膠原病内科 任期制助教 

神田祥一郎 東京大学医学部小児科 特任講師 

神田 隆  山口大学大学院医学系研究科 教授 

小林正樹  東京女子医科大学 医学部 脳神経内科 助教 

坂本 晋  東邦大学医学部内科学講座呼吸器内科学分野（大森）准教授 

小林徹  国立成育医療研究センター臨床研究センター データサイエンス部門 部門長 

坂野章吾  愛知医科大学 腎臓・リウマチ膠原病内科 教授（特任） 

関谷潔史  国立病院機構相模原病院アレルギー・呼吸器科 部長 

辻本 康  協和会協立病院 腎臓透析センター 医員 

遠山直志  金沢大学附属病院 先端医療開発センター、金沢大学大学院 腎臓内科学 特任准

教授 

尾内善広  千葉大学大学院医学研究院公衆衛生学 教授 

中枝武司  新潟大学大学院医歯学総合研究科腎・膠原病内科学分野 講師 

中沢大悟  北海道大学病院 内科 2 助教 

中屋来哉  岩手県立中央病院腎臓・リウマチ科 科長 

南郷栄秀  独立行政法人地域医療機能推進機構東京城東病院総合診療科 科長 

難波大夫  名古屋市立大学大学院医学系研究科呼吸器・免疫アレルギー内科学 病院准教授 

服部元史  東京女子医科大学医学部 教授 
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林 太智  筑波大学医学医療系/筑波大学附属病院社会連携教育研究センター/(株)日立製

作所ひたちなか総合病院 准教授 

原 章規  金沢大学 医薬保健研究域医学系 准教授 

松本佳則  岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 研究准教授 

水野正巳  岐阜大学医学部 助教 

宮崎佑介  産業医科大学医学部第 1内科学講座 助教 

宮前多佳子 東京女子医科大学医学部 准教授 

宮脇義亜  岡山大学病院新医療研究開発センター 助教 

村川洋子  島根大学医学部附属病院難病総合治療センター 教授 

三浦健一郎 東京女子医科大学 腎臓小児科 准教授 

山村昌弘  岡山済生会総合病院リウマチ・膠原病センター センター長 

山本伸也  京都大学医学部附属病院腎臓内科学 医員 

小川法良     浜松医科大学 第三内科 病院准教授 

鈴木勝也     慶應義塾大学 医学部リウマチ・膠原病内科 専任講師 

齋藤雅也     秋田大学医学部付属病院 血液腎臓膠原病内科学講座 助教 

--------------------------------------------------------------------------------------- 

  

A. 研究目的： 難治性血管炎班で扱う指定難病 9疾患のうち、中・小型血管炎には ANCA関連血

管炎（AAV）の 3疾患（顕微鏡的多発血管炎/MPA、多発血管炎性肉芽腫症/GPA、好酸球性多発

血管炎性肉芽腫症/EGPA）のほか結節性多発動脈炎（PAN）、悪性関節リウマチ(MRA)が含まれ

る。本分科会の研究目的は、これらの対象疾患について、診療ガイドライン（CPG）等の作

成・改訂と関連学会等の承認取得、既作成 CPGのモニタリングと評価、重症度分類および厚

労省診断基準の改訂、臨床調査個人票解析、臨床試験を、他分科会や AMED班ととも協力して

実施し、これらの研究を通じて、これらの各疾患の診療実態を解明し、診療水準の向上と普

及啓発を図ることを目的とする。小児血管炎も 2017年度より難治性血管炎班の調査対象疾患

に加わり、当分科会で扱う。当分科会においても、自然歴・予後因子の解明と新たな治療法

の開発を目指した血管炎前向きコホート研究（難病プラットフォーム研究 RADDAR-J）を遺伝

子解析も含めて推進してゆく。 

B. 方 法：3 年間を通じて、ANCA 関連血管炎診療 GL 改訂（アルゴリズム、アウトカム、CQ の検

討）、指定難病重症度分類改訂、RemIRIT 研究データベース解析、診断基準の作成・改訂準備、

臨床調査個人票解析、ANCA陽性間質性肺炎の疫学研究（びまん性肺疾患班との共同研究）など

の課題を計画的に進めてゆく。 

① ANCA関連血管炎診療 GL改訂準備（アルゴリズム、アウトカム、CQの検討）：今回の分科会

の中心的な作業になる。AAV-CPG 改訂の統括委員会を組織し、COI 管理を行いつつ、ガイド

ラインのトピック（スコープ）と優先順位を決定し、パネルメンバーを領域別に選定する。

この際、関連学会からの委員も兼務して頂く方向で、各学会に依頼する。患者代表も入れ

る。その後、パネル会議を開催し、重要臨床課題やアウトカムの設定を行う。SRチームは

「血管炎・自己免疫疾患診療ガイドライン作成のためのシステマティックレビュー勉強会」
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を自己免疫班と合同で立ち上げる。この際、勉強会に班員の施設から若手医師・研究者をご

推薦いただき、30名規模のチームを作る。1年半程度かけて、講習会と実践を繰り返して今

年度～来年中に SR を完成させ、3年以内のガイドライン改訂を目指す。 

② 指定難病重症度分類の改訂：厚労省による重症度の疾患群改訂状況を見ながら、必要に応じ

て各疾患の重症度分類改訂の準備を行う。 

③ RemIRIT研究データベース解析を進める。 

④ 診断基準の作成・改訂：DCVASの進行状況を見ながら、本邦の診断基準改訂の準備と検討を

開始する。 

⑤ 臨床調査個人票解析：昨年度までの WG のメンバーを中心に継続して解析を進める。 

⑥ ANCA陽性間質性肺炎の疫学研究準備：びまん性肺疾患班と共同研究を進めてゆく。 

⑦ その他：血管炎症候群治療の手引き 2020（EGPA、PAN, MRA）について、完成後の評価、改

訂の準備等を行ってゆく。まずは横断分科会と協力して、周知度のアンケート調査の検討を

始める。 

C. 結 果：分科会メンバーが決定し、それぞれのテーマについて検討が始まっている。 

D. 考 察：研究の継続性とともに、小児例を含めた研究体制の統合が図られ、各研究課題をオール

ジャパンで推進できる体制が整っている。各テーマについて、他の分科会、AMED班、患者会や

関連団体とも連携を取りつつ、年度ごとの研究計画にそった着実な目標達成が求められる。  

E. 結 論：本研究計画の着実な実践を通じて、難治性血管炎各疾患の実態解明と普及啓発が進み、

診療水準と予後の向上の実現が期待できる。 
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4-2 大型血管炎臨床分科会報告 

 
分科会長  中岡 良和（国立循環器病研究センター血管生理学部 部長） 

研究分担者 石井 智徳（東北大学病院 臨床研究推進センター 特任教授） 

      内田 治仁（岡山大学・大学院医歯薬学総合研究科 教授） 

      杉原 毅彦（東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 寄附講座准教授） 

      新納 宏昭（九州大学・大学院医学研究院 教授） 

      吉藤 元 （京都大学・医学部附属病院免疫・膠原病内科 病院講師） 

渡部 芳子（川崎医科大学・医学部 特任講師） 

研究協力者 赤澤 宏 （東京大学医学部附属病院 講師） 

      有田 陽 （地域医療機能推進機構(JCHO)大阪病院 循環器内科 医長） 

      石崎 淳 （愛媛大学医学部(第一内科 (血液・免疫・感染症内科学)) 講師） 

伊藤 秀一（兼務）（横浜市立大学医学部 教授） 

岩田 直美（あいち小児保健医療総合センター  免疫アレルギーセンター  

副センター長） 

根田 直子（東京女子医科大学 医学部 助教） 

重松 邦広（国際医療福祉大学 医学部、三田病院血管外科 教授） 

清水 優樹（名古屋大学大学院医学系研究科循環器内科学 助教） 

永渕 裕子（聖マリアンナ医科大学リウマチ･膠原病･アレルギー内科 講師） 

橋本 拓弥（埼玉医科大学 医学部 講師） 

前嶋 康浩（東京医科歯科大学 大学院医歯学総合研究科 准教授） 

宮前多佳子（兼務）（東京女子医科大学 医学部 准教授） 

            真鍋 侑資（国立循環器病研究センター血管生理学部 流動研究員） 

      岩橋 徹 （東京医科大学 医学部 心臓血管外科 講師） 

 

A. 研究目的：大型血管炎に属する高安動脈炎(TAK)や巨細胞性動脈炎(GCA)、そしてバージャー病

は何れも希少疾患であり、診断・治療法は未だ十分に確立されているとは言えない。一般診療

医が正確に上記の疾患の鑑別診断をして安全性・有効性の高い治療を選択できる様にするため

には、最新の情報に基づく診療ガイドライン（CPG）が必要であり、当研究班と学会等の合同

班によって 2018年 3月に「血管炎症候群の診療ガイドライン 2017年版」が改訂・刊行され

た。本研究では、改訂 CPGのモニタリング・監査を行いながら、次の CPG改訂の準備を進め

る。本研究の目的は、①TAK, GCA, バージャー病に関する様々な疫学調査研究などを通じてわ
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が国でのこれらの疾患に対する診療と治療の現状を明らかにすること、②CPG改訂などに必要

な診療情報の基盤を構築することである。 

B. 方法：①TAK,GCA,バージャー病の CPGの改訂の準備を進めるとともに、TAK,GCA,バージャー病

の診断基準、重症度分類、臨床個人調査票の改訂に向けた準備・検討を進める。②平成 27年

度から実施中の大型血管炎を対象とするレジストリー研究（大型血管炎の後ろ向き、前向き登

録研究）のデータ収集と解析を継続して、論文化を進める。③臨床個人調査票を用いた疫学研

究では、2013年度、2014年度の TAK患者の臨床個人調査票を用いた解析結果については論文

化を進めるとともに、可能なら新たに厚労省から 2017 年度以降の TAK,GCA（とバージャー

病）の臨床個人調査票データを再度供与頂き、以前の臨個票データとの比較・検討を試みる。

④大型血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録研究を新たに立ち上げる。後ろ向きに

TAK,GCA患者での心臓血管手術を受けた患者の手術前後の管理状況、予後に関する調査を行う

予定で、現在プロトコール作製中である。小児血管炎研究グループでは、⑤大型血管炎の全国

疫学調査データによる小児期発症 TAK症例の解析研究を新たに立ち上げて、⑥TAK 女性患者と

妊娠・出産の実態調査を継続して遂行する。 

C. 結果：当班で進めている疫学調査の前向き研究は、2019年 3月 31 日をもって新規登録は終了

となっている。最終的に 191 例（TAK70 例、GCA121例）が登録されて、3 年間フォローされる

予定であり、順次解析も進める。後ろ向き研究では、合計 311 例（TAK166例、GCA145例）が

登録された。GCAの後向きデータは、杉原毅彦先生が中心となって解析が進められて、ベース

ラインで大動脈病変を有する GCA患者は大動脈病変を有さない GCA 患者より有意に予後が不良

であることが明らかにされて、Arthritis Res Ther. 誌に本年 4月 7 日付けで掲載された。ま

た、TAK後向きデータについては現在解析中で、本年度中に論文化予定である。 

また、臨床個人調査票を用いた研究では、渡部芳子先生が中心となりバージャー病の臨床個

人調査票（2013-2014年）のデータ解析が進められ、バージャー病の患者数が 2000 年より日

本では減少していること、高齢発症や動脈硬化、非喫煙者、軽症患者などの特徴を持つ患者が

増えていることが論文化されて、Circ. J.誌に本年 6月 30 日付で受理された。 

小児血管炎研究グループによる TAK 女性患者と妊娠・出産の実態調査では、現在までに倫理

委員会承認 16施設、登録 16 症例、18妊娠が報告されているが、更にデータ集積を進める予

定である。 

D. 考察：本調査班で進めている地道な疫学調査によって、大型血管炎（TAK,GCA）とバージャー

病に関する新しい情報が集積していくことが期待される。今後の大型血管炎臨床分科会での活

動を通じて疫学的情報のアップデートに努めて、上記疾患の診断基準、重症度分類、臨床個人

調査票の改訂準備を進める。 
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E. 結論：我が国の大型血管炎（TAK,GCA）とバージャー病における診療・治療の実態を、後ろ向

き・前向き登録研究での疫学調査、臨床個人調査票等による調査から多角的に明らかにして行

くことは重要である。 
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4-3 小児血管炎研究体制 
 
研究分担者 髙橋 啓 東邦大学医療センター大橋病院病理診断科・教授 

研究協力者 宮前多佳子 東京女子医科大学 医学部・准教授 

岩田直美 あいち小児保健医療総合センター  免疫アレルギーセンター・副センター長 

伊藤秀一 横浜市立大学医学部・教授 

神田祥一郎 東京大学医学部小児科・特任講師 

三浦健一郎 東京女子医科大学 腎臓小児科・准教授 

服部元史  東京女子医科大学腎臓小児・教授 

小林 徹 国立成育医療研究センター 臨床研究センター データサイエンス部門・

部門長 

鮎澤 衛 日本大学医学部小児科学系小児科学分野・准教授 

尾内善広 千葉大学大学院 医学研究院 公衆衛生学・教授 

 

A. 研究目的：小児領域における難治性血管炎（高安動脈炎、結節性多発動脈炎、川崎病、AAV）研

究を横断的に推し進める。 

B. 今年度計画と進捗状況 

【小児血管炎研究】 難治性血管炎班・3 学会合同で小児血管炎のシンポジウム、公開講座を企

画する。 

【高安動脈炎】 ①高安動脈炎(TAK)女性患者と妊娠・出産の実態調査：大型血管炎コホート研究

対象施設を中心に症例蓄積中。2020.7.10 現在、倫理委員会承認 16 施設、登録 16 症例、18 妊

娠。妊娠時年齢 33才、罹病期間 5.2年（いずれも中央値）。人工中絶 1例を除く 17 妊娠で生産

児が得られ、妊娠経過中の原疾患の再燃は 1例、合併症は高血圧が最多で 3 例。4/17例が早産

で、5 例(29%)が低出生体重児であったが全例出生体重 2,000g 以上で出生後の児の重篤な異常

はなく、確認できた 14 例全例が完全または混合で母乳栄養が可能であった。②大型血管炎全国

疫学調査データによる小児期発症 TAK症例の解析研究を企画し疫学調査の２次調査解析中。TAK

総数 1571例のうち、18才未満発症例 256 例(16.3%)の特徴について検討。腎動脈病変が成人発

症例に比較し有意差をもって高率である実態が明らかとなる。③小児 TAK 患者・保護者に向け

た疾患・治療説明資料「小児発症高安動脈炎の子どもと親のためのガイド」の執筆完了し、現

在出版準備中。④広報活動：第 70回ドクターサーチみやぎ健康セミナー 市民公開講座「みん

なで学ぼう 血管炎の最新治療」（2020.2.9 仙台） 

【結節性多発動脈炎】 PAN WGにおいて、小児 PANの啓発活動を含む研究に参加する。 

【川崎病】 ①欧米で COVID-19に関連した multisystem inflammatory syndrome in children 

(MIS-C)中に川崎病様症例が増加しているとの報告をうけ、2020.5本邦における川崎病の発生、

重症度に変化があるか、小児の COVID-19発生状況について学会運営委員向けに緊急アンケート

調査を実施した。②その後の状況を把握するため、学会会員施設に対し、川崎病患者に対する

SARS-CoV-2 virus 検査の実施状況、川崎病と COVID-19 合併症例の頻度などについてアンケー

ト調査を行う予定である。③川崎病診断の手引きのガイドブックを発行した。④日本循環器学

会 GL、日本小児循環器学会の急性期治療 GLに班員が参加している。⑤啓蒙活動：川崎病の子供



9 
  

を持つ親の会の公開講座に協力。 

【ANCA関連血管炎】 ①小児血管炎、MPA/GPA WG、EGPA WG に参加し、診療ガイドライン（手引

き）の作成・修正、臨床調査個人票・重症度分類の改訂を行う。②啓発活動：第 56 回日本小児

腎臓病学会学術集会においてシンポジウム開催を計画している。日本における小児 ANCA関連腎

炎と学校検尿にフォーカスし文献考察を進め、症例報告や総説論文を作成予定。 

C. 考察：小児血管炎研究における活動は順調に進んでいる。 

D. 結論：今年度も臨床分科会内で研究を継続すると共に、小児血管炎研究体制として情報共有を図

る。 

  



10 
  

4-4 臨床病理分科会 2020 年度活動計画 

 

分科会長  石津明洋（北海道大学大学院保健科学研究院病態解析学/教授）  
研究分担者 川上民裕（東北医科薬科大学・医学部皮膚科学教室/教授）  
  菅野祐幸（信州大学・学術研究院医学系/教授）  
  高橋 啓（東邦大学・医学部/教授）  
  宮崎龍彦（岐阜大学・医学部附属病院/准教授） 
研究協力者 池田栄二（山口大学大学院医学系研究科 病理形態学講座/教授） 
  大原関利章（東邦大学医療センター大橋病院病理診断科/准教授） 
  小川弥生（NPO 法人北海道腎病理センター/副理事長）  
  鬼丸満穂（九州大学大学院医学研究院 病理病態学/助教）  
  倉田美恵（愛媛大学大学院医学系研究科解析病理学/講師）  
  中沢大悟（北海道大学病院 内科 2/助教） 

武曾惠理（財）田附興風会医学研究所北野病院腎臓内科/客員研究員） 
 

A. 目的：実地臨床医ならびに実地病理医の血管炎診療の質を高めることを目的とする。 
B. 課題： 

1. 血管炎病理診断コンサルテーションシステムの運用 
2. 血管炎病理学的所見における未解明問題への取り組み 

1) GCA の大型血管病変の病理学的特徴の解明 
2) AAV の上気道生検組織の病理学的特徴の解明 
3) PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理学的特徴の相違の同定 
4) FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈着の検出 

C. 進捗と今年度計画： 
1. 2019 年 11 月 28 日以降、抄録提出時までに 9 症例のコンサルテーションを実施（VC028～

VC036）。VC028～VC036 をバーチャルスライド化。運用を継続する。 
2. 研究の進捗と今後の実施について 
1) GCA の大型血管病変の病理学的特徴の解明 

班員アンケート、剖検輯報の検索、文献・学会・研究会における症例報告の検索により、

C-GCA with EECI (cranial GCA with established extracranial involvement)複数症例を見出し、倫

理審査を経て、組織標本を入手、review した。C-GCA with EECI の病理学的特徴を抽出す

る。（WG 座長：菅野祐幸） 
2) AAV の上気道生検組織の病理学的特徴の解明 

旭川医科大学耳鼻咽喉科より提供された OMAAV 病変と対照病変の組織標本について予

備比較を行い、筋性動・静脈炎の有無、筋性動・静脈の閉塞の有無、浮腫・好酸球浸潤・

形質細胞浸潤の程度が OMAAV 鑑別の組織学的指標となりうることを見出した。聖マリア

ンナ医科大学大学院疾患バイオマーカー・標的分子制御学 黒川真奈絵教授の協力を得て、

抽出した因子の validation を行う。（WG 座長：宮崎龍彦） 
3) PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理学的特徴の相違の同定 

PANと皮膚動脈炎ならびに両者の境界型に相当する病変の皮膚生検画像を人工知能（AI）
が区別するか、区別する場合、AI はどの所見に着目するか同定する（WG 座長：石津明洋） 

4) FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈着の検出 
IgA 血管炎の診断が確定している症例の皮膚生検 FFPE 切片を収集し、IgA や補体の沈着

を検出するための抗原賦活法を検討する。（WG 座長：未定） 
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4-5 領域横断分科会 

 

研究分担者氏名： 

田村 直人   順天堂大学  大学院医学研究科 教授                     

猪原 登志子 京都府立医科大学・附属病院臨床研究推進センター 講師 

河野 肇   帝京大学・医学部内科学講座 教授 

駒形 嘉紀  杏林大学・医学部 教授 

杉山 斉   岡山大学大学院・医歯薬学総合研究科 教授 

坂東 政司  自治医科大学・内科学講座呼吸器内科学部門 教授 

藤井 隆夫  和歌山県立医科大学・医学部 教授 

 

研究協力者氏名： 

安倍 能之  順天堂大学 医学部 膠原病内科学講座 助教 

菊池 正雄  宮崎大学医学部附属病院 血液浄化療法部 准教授 

黒川 真奈絵 聖マリアンナ医科大学大学院 疾患バイオマーカー・標的分子制御学 大

学院教授 

小寺 雅也  独立行政法人地域医療機能推進機構 中京病院 皮膚科  部長  

田巻 弘道  聖路加国際病院 医長 

宮脇 義亜  岡山大学病院 新医療研究開発センター 助教 

矢嶋 宣幸  昭和大学医学部 准教授 

 

A.  研究目的：領域横断分科会は、全身性血管炎の各疾患に関する正しい知識や、本研究班で作

成された診療ガイドラインについて、専門医、非専門医、および患者に対して広く啓蒙および

普及活動を行うことにより、血管炎診療の標準化や早期からの適切な治療・管理による患者QOL

改善に貢献することを目的とする。また、本研究班におけるガイドライン作成を補助するとと

もに、国際的な研究プロジェクトへの参加を支援することによりエビデンスの構築にも寄与す

る。 

B. 方 法： 

1. 啓発活動 

１）合同シンポジウム 

全身性血管炎の病変は多岐に渡り、診療科連携が不可欠であることから、関連学会との合同シ

ンポジウムを積極的に行うことにより連携を深め、各診療科における最新の知見の共有を図

る。2020年10月10日に第59回日本鼻科学会総会・学術講演会において、合同シンポジウム「上

気道の難治性血管炎の臨床像と病態」の開催を予定している。他の学会との合同シンポジウム

についても、開催を企画する予定である。 
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２）市民公開講座 

患者友の会とも連携し、難治性血管炎の各疾患に関する市民公開講座の開催を計画する。新型

コロナウイルス感染の状況下を考慮し、Web配信による公開講座を企画検討中である。 

３）診療ガイドラインに関するアンケート調査 

血管炎に関する最近のガイドラインである「ANCA関連血管炎ガイドライン2017（難治性疾患政

策研究事業）」、「血管炎症候群の診療ガイドライン2017改訂版（日本循環器学会）」等につ

いて、その普及度、使用実態等についての調査、解析を行う。 

４）ホームページの作成・管理 

本研究班のホームページを作成・管理し、当研究班の活動等に関する広報を行う。 

2. 国際共同研究の参加支援 

VCRC (Vasculitis Clinical Research Consortium)によるVasculitis Clinical Research 

Investigators Meeting（年1回）に参加し、国外における臨床研究に関する最新情報を収集す

るとともに、国際共同研究への参加支援を行う。現在、本研究班が関与している国際共同研究

であるV-PREG、およびARAMISが進行中である。また、以前に研究協力を行ったDCVASに関連す

る研究の追跡を行う。 

3. システマティック・レビュー勉強会によるガイドライン作成支援 

MPA、GPAの治療ガイドライン改訂および研究者育成を目的として、「自己免疫疾患に関する調

査研究」班と合同で、ガイドライン作成に興味を持つ研究者を公募してシステマティック・レ

ビューチームを立ち上げ、その勉強会を企画、運営する。本年度は、Web講演会を行い、パネ

ル会議にて決定されたCQに対してハンズオンセミナーを開催して実際の作業を行うことを予

定している。 

4. 新規薬剤・検査等に関する情報収集 

国内外の血管炎に関する検査および治療薬に関する開発状況を調査、収集し、その知見を共有

する。 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

厚生労働科学研究費補助金 （難治性疾患政策研究事業） 

難治性血管炎の医療水準・患者 QOL向上に資する研究班 事務局 

 

東京女子医科大学医学部膠原病リウマチ内科学講座 

〒162-8666 東京都新宿区河田町 8-1 

TEL：03-3353-8112（内線 34325） FAX：03-5269-9154 

E-mail：vas-mhlw.be@twmu.ac.jp 

 
 



 

 

厚生労働科学研究費補助金 

（難治性疾患政策研究事業） 

 

難治性血管炎の医療水準・患者 QOL 向上に資する研究 

 

 

令和 2 年度 第 2 回班会議 

プログラム・抄録集 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

令和 2年 12月 4日（金） 

場所：都市センターホテル 601会議室 

 

 

 

 

 

研究代表者 針谷正祥 

東京女子医科大学医学部膠原病リウマチ内科学講座



 

 

 
 

2020 年度  第２回 血管炎関連 2 班合同班会議 プログラム 
期 日：令和 2 年 12 月 4 日（金）政策班 10 時から、AMED 班 13 時 30 分から 

場 所：都市センターホテル（web 会議も同時開催します） 

難治性血管炎の医療水準・患者 QOL 向上に資する研究班 
 

1. 開会の辞 10：00～10：05 
研究代表者 針谷正祥（東京女子医科大学） 

 
2. 基調講演 10：05～10：25 

厚生労働省 健康局難病対策課 
国立保健医療科学院 

3. 分科会の活動報告および活動計画 
 

3-1．領域横断分科会  10：25～10：40 
分科会長 田村直人（順天堂大学） 

 
3-2．臨床病理分科会 10：40～10：55 

分科会長 石津明洋（北海道大学） 
 
3-3．小児血管炎研究 10：55～11：10 

 研究分担者 高橋 啓（東邦大学） 
 
3-4．大型血管炎臨床分科会 11：10～11：25 

分科会長 中岡良和（国立循環器病研究センター） 
 
3-5．中小型血管炎臨床分科会 11：25～11：40 

 分科会長 要 伸也(杏林大学)  

 

※難治性血管炎診療の CQ 解決のための多層的研究班 

JPVAS 血管炎前向きコホート研究【RADDAR-J[22]】                11：40～11：55 
樋口智昭（東京女子医科大学） 

（抄録は AMED「難治性血管炎診療の CQ 解決のための多層的研究」3-1 をご参照ください） 

＊発表時間は質疑応答の時間（３分）を含みます。時間厳守でお願いします。 

4. デイスカッション 11：55～12：10 
 
5. 事務局からの連絡とお願い                       12：10～12：15 
 ～ お 昼 休 憩 ～ 12：15～13：30 

【血管炎関連 2 班合同班会議】 

厚生労働省：難治性血管炎の医療水準・患者 QOL 向上に資する研究班 
AMED：難治性血管炎診療の CQ 解決のための多層的研究班 
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3-1 領域横断分科会 

 

分科会長 田村 直人   順天堂大学  大学院医学研究科 教授                     

研究分担者 猪原 登志子  京都府立医科大学・附属病院臨床研究推進センター 講師 

 河野 肇   帝京大学・医学部内科学講座 教授 

 駒形 嘉紀   杏林大学・医学部 教授 

 杉山 斉   岡山大学大学院・医歯薬学総合研究科 教授 

 坂東 政司   自治医科大学・内科学講座呼吸器内科学部門 教授 

 藤井 隆夫   和歌山県立医科大学・医学部 教授 

研究協力者 安倍 能之   順天堂大学 医学部 膠原病内科学講座 助教 

 菊池 正雄   宮崎大学医学部附属病院 血液浄化療法部 准教授 

 黒川 真奈絵  聖マリアンナ医科大学大学院 疾患バイオマーカー・標的分子制御学 大学院教授 

 小寺 雅也   独立行政法人地域医療機能推進機構 中京病院 皮膚科 部長  

 田巻 弘道   聖路加国際病院 医長 

 宮脇 義亜   岡山大学病院 新医療研究開発センター 助教 

 矢嶋 宣幸   昭和大学医学部 准教授 

 

A. 研究目的： 

領域横断分科会は、指定難病であるすべての原発性全身性血管炎に関して、本研究班における診療ガイドライン策

定を補助するとともに、全身性血管炎に関する知識やガイドラインの普及および啓蒙を行う。また、国際共同研究

や新規薬剤等の情報を収集し、国際的な研究への参加、支援を積極的に行う。 

B. 方 法： 

1. 研究者育成による診療ガイドライン作成の補助 

本研究班は、研究者育成による診療ガイドライン作成のため、自己免疫疾患班（研究代表者 東京医科歯科大学 

森雅亮）と合同でシステマチックレビュー（SR）の勉強会を行う。研究者を募集し、実際に顕微鏡的多発血管炎

ならびに多発血管炎性肉芽腫症、若年性特発性関節炎、成人スチル病の新たな診療ガイドラインのCQを用いてSR

を行う。 

2.啓発活動 

１）合同シンポジウム 

全身性血管炎の症状は多岐に渡り、診療科連携が不可欠であることから、関連学会との合同シンポジウムを前研

究班から引き続いて行い、各診療科最新の知見の共有を行つとともに連携を図る。 

２）市民公開講座 

難治性血管炎の各疾患に関する市民公開講座の開催を継続する。 

３）ガイドライン普及に関するアンケート調査 

ANCA関連血管炎ガイドライン2017（難治性疾患政策研究事業）の普及状況ならびにANCA関連血管炎診療実態調査

のためのアンケートを行なう。対象はANCA関連血管炎の診療経験があり、かつ直近1年間で顕微鏡的多発血管炎ま

たは多発血管炎性肉芽腫症の治療経験を有する膠原病内科医、呼吸器内科医、腎臓内科医300名を対象とする。 
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3. 国際共同研究 

Vasculitis Clinical Investigators Meeting（年1回）に参加し、国際共同研究の最新情報を共有するととも

に、積極的な参加、支援を検討する。国際共同研究を継続する。 

4. 新規治療および検査に関する調査 

現在進行中の新規薬剤の治験や治療法などの臨床研究、検査について、国際会議での報告やPubMed、

Clinicaltrial.gov.などの検索サイトから情報を収集して報告する。 

C. 結  果： 

１．研究者育成による診療ガイドライン作成の補助 

2020年10月18日にコクラン講師による第1回勉強会をオンラインにて行った。各参加者の課題CQを決定した。次回

の勉強会を2021年2月に予定しており、それまでに課題CQについてのSRを班員の指導のもとに各自進める。 

２．啓発活動  

2020年10月10日に第59回日本鼻科学会総会・学術講演会において、合同シンポジウム「上気道の難治性血管炎の

臨床像と病態」を開催した。市民公開講座について、新型コロナウイルス感染の状況下を考慮し、2020年2月に動

画配信による公開講座を予定しており、プログラムを決定した。アンケート調査に関しては、質問の原案を作成

しており、1月に施行する予定である。 

３．国際共同研究 

2020年11月1日にオンラインで行われたVasculitis Clinical Investigators Meetingに参加し、ARAMISの国内で

の進捗状況、AAVTCZの概要と進捗状況、およびAAV-PRO和訳による日本でのプロジェクト予定について、それぞれ

本研究班より発表された。EUVAS会議も11月2日にオンラインで行われ複数名が参加した。V-PREGについても引き

続き進めていく予定である。 

４．新規治療および検査に関する調査 

治療薬および治療法に関して、第2相以上の臨床研究件数は、GCA24（終了9）、TAK9（終了2）、PAN5（終了3）、

MPA20（終了12）、GPA30（終了20）、EGPA12（終了6）であった。Vasculitis Clinical Investigators Meeting

では、大型血管炎７件、中小型血管炎16件、その他血管炎2件についての臨床研究の概要と進捗が報告された。

GCAに対してはupadacitinibやmavrilimumab、secukinumabの治験が進行中である。MPA/GPAに対してはIFX-1（抗

C5a抗体製剤）の治験（第2相）などがあり、第Ⅲ相のRITAZAREMやADVOCATEは終了している。検査については、

AAVにおける血中BAFF/APRILの測定、大型血管炎におけるDWIBS 撮影などを抽出した。 

D. 考  案： 

それぞれの課題について、他の分科会との連携を十分に図り、予定に沿って今後も進行していく。 
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3-2 難治性血管炎の医療水準・患者 QOL 向上に資する研究班  

臨床病理分科会 2020 年度活動報告 

 

分科会長  石津明洋（北海道大学大学院保健科学研究院病態解析学/教授）  
研究分担者 川上民裕（東北医科薬科大学医学部皮膚科/主任教授）  
  菅野祐幸（信州大学学術研究院医学系医学部病理組織学/教授）  
  高橋 啓（東邦大学医療センター大橋病院病理診断科/教授）  
  宮崎龍彦（岐阜大学医学部附属病院病理診断科/臨床教授） 
研究協力者 池田栄二（山口大学大学院医学系研究科病理形態学/教授） 
  大原関利章（東邦大学医療センター大橋病院病理診断科/准教授） 
  小川弥生（NPO 法人北海道腎病理センター/副理事長）  
  鬼丸満穂（九州大学大学院医学研究院病理病態学/助教）  
  倉田美恵（愛媛大学大学院医学系研究科解析病理学/講師）  
  中沢大悟（北海道大学大学院医学研究院免疫・代謝内科学/助教） 

武曾惠理（公益財団法人田附興風会医学研究所北野病院腎臓内科/客員研究員） 
 

A. 目的：実地臨床医ならびに実地病理医の血管炎診療の質を高めることを目的とする。 
 

B. 課題： 
1. 血管炎病理診断コンサルテーションシステムの運用 
2. 血管炎病理学的所見における未解明問題への取り組み 

1) GCA の大型血管病変の病理学的特徴の解明 
2) AAV の上気道生検組織の病理学的特徴の解明 
3) PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理学的特徴の相違の同定 
4) FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈着の検出 

 
C. 進捗： 

1. 2020 年 8 月 27 日以降、抄録提出時までに 3 件のコンサルテーション依頼があり、1 件報告済み、2
件実施中。 

2. 研究の進捗と今後の実施について 
1) GCA の大型血管病変の病理学的特徴の解明（WG 座長：菅野祐幸） 

側頭動脈をはじめとする頭蓋内外の頸動脈分枝に典型的な GCA 病変を有することが病理組織学

的に確認され、GCA の診断に異議の少ない高齢の症例で、大動脈炎病変の病理組織学的な検討の可

能な症例（cranial GCA with established extracranial involvement; C-GCA with EECI に相当）を収集して、

その大型血管病変の組織学的特徴を明らかにする。併せて頭蓋内外の頸動脈分枝には血管病変が確

認されず大型血管にのみ病変を有する GCA 症例（extracranial GCA; EC-GCA）の組織像と比較する。

症例の収集に当たっては厚労省難治性血管炎班の班員へのアンケートを実施し、また剖検輯報等の

情報を参照した。本研究は信州大学医学部医倫理委員会の承認を得るとともに（承認番号：4452）、
症例提供先の施設における倫理審査の承認を受けて標本の提供を受けた。C-GCA with EECI 症例１

例の大動脈炎病変を検討できた。巨細胞の出現を伴う虫食い状の大動脈中膜炎だが、中膜最外

層の弾性線維は保たれ外膜における炎症細胞浸潤と線維化は比較的軽微であった。こうした所

見は EC-GCA と考えられる症例の大動脈炎病変と共通の所見であり、C-GCA with EECI、EC-
GCA の病型に関わらず共通の大動脈炎病変を示すものと考えられた。 
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2) AAV の上気道生検組織の病理学的特徴の解明（WG 座長：宮崎龍彦） 
旭川医科大学耳鼻咽喉科より提供された OMAAV 病変と対照病変の組織標本について予備比較を

行い、筋性動・静脈炎の有無、筋性動・静脈の閉塞の有無、浮腫・好酸球浸潤・形質細胞浸潤の程度

が OMAAV 鑑別の組織学的指標となりうることを見出した。これらのパラメーターの妥当性を検証

するため、聖マリアンナ医科大学大学院疾患バイオマーカー・標的分子制御学 黒川真奈絵教授の

協力を得て、Training Set と Testing Set に分けた。男女比ほぼ同じで、平均年齢も±2 歳以内に収める

ことができた。今後、抽出した因子の validation を行う。 
 

3) PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理学的特徴の相違の同定（WG 座長：石津明洋） 
臨床的に確定診断されている PAN と CA の皮膚生検（40 倍 HE 染色）画像（各 13 枚、75 枚）を

それぞれ 10000 枚まで増幅し、トレーニング画像とテスト画像（8：2）に分割した。畳み込みニュー

ラルネットワークに入力し、学習曲線を用いて AI の正解率を、また、損失関数を指標として学習の

成否を評価した。オリジナル画像を用いた場合、画像をグレースケールとした場合、RGB の単色成

分のみを持つ画像とした場合、RGB の二つの色成分を持つ画像をした場合について解析した。AI は
PAN と CA のオリジナル画像を 96%の正解率で識別した。画像をグレースケールとした場合や、赤・

緑・青一色のみの画像とした場合には、損失関数の下降が見られず、学習は成功しなかったが、赤と

緑の二色画像とした場合には、損失関数が下降し、学習の成功が示唆された。PAN と CA の HE 染色

画像には何らかの差異が存在し、それは赤と緑の色情報に反映されている。 
 

4) FFPE 切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈着の検出 
IgA 血管炎の診断が確定している症例の皮膚生検 FFPE 切片を収集し、IgA や補体の沈着を検出す

るための抗原賦活法を検討する。分科会構成員の各施設で解析対象症例の有無を調査した結果、30
例ほどが該当した。また、抗原賦活法として異なる 2 つの方法が提案された。今後解析を実施する。 
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3-3 小児血管炎研究体制 

 
研究分担者 髙橋 啓 東邦大学医療センター大橋病院病理診断科・教授 

研究協力者 宮前多佳子 東京女子医科大学医学部膠原病リウマチ内科学・准教授 

岩田直美 あいち小児保健医療総合センター免疫・アレルギーセンター・副センター長 

伊藤秀一 横浜市立大学大学院医学研究科発生成育小児医療学・教授 

神田祥一郎 東京大学小児科・特任講師 

三浦健一郎 東京女子医科大学腎臓小児科・准教授 

服部元史  東京女子医科大学腎臓小児科・教授 

小林 徹 国立成育医療研究センター臨床研究開発センター・部門長 

鮎沢 衛 日本大学医学部小児科・准教授 

尾内善広 千葉大学大学院医学研究院公衆衛生学・教授 

 

A. 研究目的：小児領域における難治性血管炎（高安動脈炎、結節性多発動脈炎、川崎病、AAV）研究を横断

的に推し進める。 

B. 今年度計画と進捗状況 

【小児血管炎研究】 難治性血管炎班・3学会合同で小児血管炎のシンポジウム、公開講座を企画する。 

【高安動脈炎】  

① 高安動脈炎(TAK)女性患者と妊娠・出産の実態調査：大型血管炎コホート研究対象施設を中心に症例

蓄積中。19 症例、22妊娠が登録。妊娠時年齢 33才、罹病期間 8.5年（中央値）。人工中絶 1 例を除

く 21 妊娠で生産児が得られた。妊娠経過中の原疾患の再燃は 1例、合併症は高血圧が最多で 3 例。

5/21例が早産で、8/21例が低出生体重児であった。全例出生体重 2,000g以上で出生後の児の重篤

な異常はない。 

② 大型血管炎全国疫学調査：小児期発症 TAK 症例の解析研究を企画し疫学調査の２次調査解析中。TAK

総数 1571例のうち、18 才未満発症例 263 例(16.7%)について検討。腎動脈、腹腔動脈、上腸間膜動

脈が成人発症例に比較し有意差をもって高率である実態が明らかとなった。 

③ 小児 TAK 患者・保護者に向けた疾患・治療説明資料「小児発症高安動脈炎の子どもと親のためのガ

イド」の執筆を完了した。 

④ 広報活動：第 70 回ドクターサーチみやぎ健康セミナー 市民公開講座「みんなで学ぼう 血管炎の

最新治療」（2020.2.9 仙台） 

【結節性多発動脈炎】 PAN WGにおいて、小児 PANの啓発活動を含む研究に参加する。 

【川崎病】 

① 欧米で COVID-19に関連した multisystem inflammatory syndrome in children (MIS-C)中に川崎病

様症例が増加しているとの報告をうけ、2020.5本邦における川崎病の発生、重症度に変化があるか、

小児の COVID-19発生状況について学会運営委員向けに緊急アンケート調査を実施した。 

② その後の状況を把握するため、学会会員施設に対し、川崎病患者に対する SARS-CoV-2 virus検査の

実施状況、川崎病と COVID-19 合併症例の頻度などについてアンケート調査を実施中である。 

③ 川崎病診断の手引きのガイドブックを発行。 

④ 日本循環器学会「川崎病心血管後遺症の診断と治療に関する GL」、日本小児循環器学会「川崎病急

性期治療 GL」改訂に参加した。 

⑤ 啓蒙活動：川崎病の子供を持つ親の会の公開講座に協力。 

【ANCA関連血管炎】  

① 小児血管炎、MPA/GPA WG、EGPA WGに参加し、診療ガイドライン（手引き）の作成・修正、臨床調

査個人票・重症度分類の改訂を行った。 

② 啓発活動：第 56 回日本小児腎臓病学会学術集会においてシンポジウム開催を計画している。日本に

おける小児 ANCA 関連腎炎と学校検尿にフォーカスし文献考察を進め、症例報告や総説論文を作成

予定。 

C．考察：小児血管炎研究における活動は順調に進んでいる。 

D．結論：今年度も臨床分科会内で研究を継続すると共に、小児血管炎研究体制として情報共有を図る。 
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3-4 難治性血管炎の医療水準・患者 QOL 向上に資する研究班 

大型血管炎臨床分科会報告 

 
分科会長  中岡 良和（国立循環器病研究センター血管生理学部 部長） 

研究分担者 石井 智徳（東北大学病院臨床研究推進センター臨床研究実施部門 特任教授） 

      内田 治仁（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 CKD・CVD 地域連携包括医療学講座 教授） 

      杉原 毅彦（東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科寄附講座准教授） 

      新納 宏昭（九州大学大学院医学研究院医学教育学 教授） 

      吉藤 元 （京都大学大学院医学系研究科内科学講座臨床免疫学 院内講師） 

渡部 芳子（川崎医科大学生理学 1 特任講師） 

研究協力者 赤澤 宏 （東京大学大学院医学系研究科循環器内科学 講師） 

      有田 陽 （JCHO大阪病院 医長） 

      石崎 淳 （愛媛大学大学院医学系研究科 血液免疫感染症内科学 特任講師） 

伊藤 秀一（兼務）（横浜市立大学発生成育小児医療学 教授） 

岩田 直美（あいち小児保健医療総合研究センター感染症科 医長） 

根田 直子（東京女子医科大学膠原病リウマチ内科学講座 助教） 

重松 邦弘（国際医療福祉大学三田病院血管外科 教授） 

清水 優樹（名古屋大学大学院医学系研究科循環器内科 助教） 

永渕 裕子（聖マリアンナ医科大学リウマチ･膠原病･アレルギー内科 講師） 

橋本 拓弥（埼玉医科大学総合医療センター血管外科 講師） 

前嶋 康浩（東京医科歯科大学医学部附属病院循環器内科学 准教授） 

宮前多佳子（兼務）（東京女子医科大学附属膠原病リウマチ痛風センター・ 

小児リウマチ科 准教授） 

            真鍋 侑資（国立循環器病研究センター血管生理学部 流動研究員） 

      岩橋 徹 （東京医科大学心臓血管外科 講師） 

 

A. 研究目的: 大型血管炎に属する高安動脈炎(TAK)や巨細胞性動脈炎(GCA)、そしてバージャー病は何れも

希少疾患であり、診断・治療法は未だ十分に確立されているとは言えない。本研究の目的は、①TAK, GCA, 

バージャー病に関する様々な疫学調査研究などを通じて、わが国でのこれらの疾患の臨床像及びその診

療と治療の現状を明らかにすること、②診療ガイドライン（CPG）改訂などに必要な診療情報の基盤を構

築することを通じて、患者 QOLの向上に資することである。 

B. 方法：①TAK,GCA,バージャー病の CPG の改訂の準備を進めるとともに、TAK,GCA,バージャー病の診断基

準、重症度分類、臨床個人調査票の改訂に向けた準備・検討を進める。②平成 27 年度から実施中の大型
血管炎を対象とするレジストリー研究（大型血管炎の後ろ向き、前向き登録研究）のデータ収集と解析を
継続して、論文化を進める。後ろ向き研究では 2007-2014 年に高安動脈炎あるいは巨細胞性動脈炎と診

断され、新たにステロイド療法を開始した患者、あるいは 0.5mg/kg以上を開始した再発例、生物学的製

剤を開始した再発例を対象とし、GCA 145名と TAK 166 名の臨床情報を収集した。TAK患者はデータクリ

ーンアップ後の 129 名について、後ろ向きに治療開始から 3 年間の症例情報を集積して解析した。③臨

床個人調査票を用いた疫学研究では、2013 年度の TAK の個人調査票（新規登録患者 211 人、継続登録患
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者 2584人、データ・クリーニング後の総数 2013人）を解析した。また、新たに厚労省から 2017 年度以

降の TAK,GCA（とバージャー病）の臨床個人調査票データを再度供与して頂いて、以前の臨個票データと

の比較・検討を試みる。④大型血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録研究を新たに今年度開始す

る。後ろ向きに TAK,GCA 患者での心臓血管手術を受けた患者の手術前後の管理状況、内科治療の状況と

予後に関する調査を行う予定で、研究のプロトコールと CRF を作成している。⑤全国医療機関を対象と

し、2017 年度に TAK または GCA と診断されている患者を、カルテ情報など既存資料に基づき調査する。

診療科ごとに以下の条件を満たす医療機関を選定する。1.全病院が対象、2.抽出率は全体で約 20%、3.層

化無作為抽出(8 層:医学部附属病院，500 床以上の一般病院、400～499 床、300～399 床、200～299 床、

100～199 床、99 床以下、特別階層病院) 、4.各層の抽出率はそれぞれ 100%，100%，80%，40%，20%，10%，

5%，100%。選定した医療機関での一次調査(患者数)を経て TAK と GCA の患者を登録し、その登録患者に

対し二次調査(罹病期間，罹患血管，治療内容など)を実施する。小児血管炎研究グループでは、⑥高安動

脈炎女性患者と妊娠・出産の実態調査を継続して進めて、⑦小児高安動脈炎のトシリズマブ使用実態を

把握する。 

C. 結果：①TAK,GCA,バージャー病の CPG の改訂の準備を進めるとともに、TAK,GCA,バージャー病の診断基

準、重症度分類、臨床個人調査票の改訂に向けた準備 ：特に大きな進捗は今期見られなかった。②大型
血管炎を対象とするレジストリー研究（大型血管炎の後ろ向き、前向き登録研究）前向き研究：2019 年

3 月 31日をもって新規登録は終了となっており、最終的に 191 例（TAK70 例、GCA121例）が登録されて、

3 年間フォローされて順次解析も進められる予定である。後ろ向き研究：合計 311 例（TAK166例、GCA145

例）が登録された。GCA 初発患者の 139 名を解析して、平均年齢 74 歳、61.2%が頭痛、59.0%が側頭動脈

の異常、23.7%が視力障害、4.3%が失明を認め、リウマチ性多発筋痛症を 41.7%で認めた。52．5％が画像

診断で大動脈病変を合併。大動脈病変では鎖骨下動脈病変 50%、大動脈本幹の病変を 50%で認めた。119

名が有効性の解析対象となり 78 名が寛解達成し再燃しなかった。統計解析では大動脈病変特に大動脈本

幹の病変が治療反応性予測因子となった。大動脈病変合併 GCA68名の解析では 33 名が 2年後まで寛解達

成し再燃しなかった。大動脈本幹病変を合併しない鎖骨下動脈病変合併例は治療反応性が良好であった。

TAK初発患者 129例について解析したところ、男女比は 1:5であった。40 歳未満発症が多いが 40歳以上

で発症した患者も約 3 割存在した。観察 3 年間での死亡例は 3 例のみであった。平均初期 PSL 投与量は

35mg/日（0.67mg/kg/日）であった。治療開始から 2年間のうちに、約 9 割の患者が寛解に到達した。沼

野分類別の寛解率は、特に差を認めなかった。約 8 割の患者になんらかの大動脈病変に伴う症状を認め

た。5 割以上の患者において、頸動脈、左鎖骨下動脈、大動脈弓、下行大動脈への有意な画像所見を認め

た。狭窄病変よりも壁肥厚を多く認めた。右鎖骨下病変がある患者はない患者に比べて、初回寛解までの

到達期間が有意に遅かった（p<0.05）。40歳以下の若年発症 TAK 患者と 41 歳以上発症 TAK 患者において、

寛解率や CRPなど臨床情報に有意な差は認めなかった。HLA-B52陽性 TAK 患者は、陰性患者と比べて初回

寛解までの到達期間が有意に遅かった（p<0.05）。初期治療（治療開始 2週間以内）に免疫抑制剤使用の

有り・無しで、初回寛解到達率に差は認めなかった。この 2群においては、PSL初期投与量にも差がなか

った。治療開始後 24 週目の時点まで観察できた 120 人のうち 46 人において後遺症が見られた。治療開

始後 104 週目においてもその割合はか有意に変化しなかった。③臨床個人調査票解析：前回の班会議で

は TAK患者の就職率が罹病期間に関わらず 50%未満であることを報告したが、今回は患者の現在年齢別で

就職率を算出し直して、政府発表の日本人の就職率（男女別）と比較した。女性患者では、25～74 歳の

区間で一般日本人女性の就職率よりも有意に就職率が低かった。しかし男性患者では全年齢区間で一般
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日本人男性の就職率と差が見られなかった。④大型血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録研究 ：

大型血管炎臨床分科会メンバーにて CRF調査項目に関する意見交換をメールアンケート及び 11月 9

日の WEB ミーティングで行った。これをもとに、現在調査項目の選定を進めており、プロトコール

確定後、まず基幹施設の国立循環器病研究センターにて倫理申請して承認を得て、順次、研究班内

各施設で倫理申請をして頂く予定である。⑤全国医療機関での大型血管炎に関するアンケート調査 ：

一次調査では 3495 施設のうち 1960 施設(56.1%)から回答を得た。全国患者数推計値は TAK5,320 名

(95%信頼区間 4,810-5,620名)，GCA3,200名(95%信頼区間:3,830-3,570名)であった。診断基準合致

患者数を基準とした場合の臨床診断患者数の比は，TAK1.08，GCA1.22だった。二次調査では一次調

査登録患者の約半数から回答を得た．TAK，若年発症 TAK（＜18），成人発症 TAK（≧18），GCAそれぞ

れにおいて，男女比はそれぞれ 1：5.9，4.6：1，5.3：1，1：1.9，診断時年齢の中央値は 24.5（四

分位 20,47），15（12,16），35.5（24,52），74（67,79），罹病期間はそれぞれ 10（4,19），9（5,19.8），

9（4,19），4（2,6）だった。若年発症 TAK は成人発症 TAK と比較し、総頚～内頚動脈，腹部下行大

動脈，腎動脈，腹腔動脈，上腸管動脈の罹患が多かった（P＜0.001）．GCAは成人発症 TAKと比較し，

側頭動脈，鎖骨下動脈，腕頭動脈，腋窩～上腕動脈，腸骨～大腿動脈の罹患が多かった（P＜0.001,

腸骨～大腿動脈は P＝0.001）。成人発症 TAKは GCAと比較し，冠動脈，肺動脈，上行大動脈，大動脈

弓，胸部下行大動脈，腎動脈，腹腔動脈，上腸間膜動脈の罹患が多かった．GCAの大動脈病変合併例

は全体の約 5 割だった。GCA 全体の鎖骨下動脈病変を持つ例は全体の約 3 割，大動脈病変合併例で

は約 6割だった。⑥高安動脈炎女性患者と妊娠・出産の実態調査：大型血管炎コホート研究対象施設を

中心に症例を蓄積中である。2020.11.7現在、倫理委員会承認 18 施設、登録 30症例、39妊娠。出産年齢

33 才、罹病期間 8 年（いずれも中央値）。妊娠前治療として、25 妊娠(65.8%)でプレドニゾロンが投与さ

れており、中央値で 7mg（4-13mg）/日であった。生物学的製剤はインフリキシマブ 3 妊娠、トシリズマ

ブ 3妊娠で、妊娠判明後それぞれ１妊娠ずつ中止されていた。人工中絶 1 例を除く 38 妊娠で生産児が得

られ、妊娠経過中の原疾患の再燃は 1例、合併症は高血圧が最多で 9 例。8/38例（21.0%）が早産で、10

例(26.3%)が低出生体重児であったが、全例出生体重 2,000g 以上で出生後の児の重篤な異常はなく、確

認できた 34 児のうち、28 例(82.3%)が完全または混合で母乳栄養が可能であった。妊娠経過中の原疾患

の再燃は１例のみで、出産後の増悪は 5例(13.1%)に認められた。⑦小児高安動脈炎のトシリズマブ使用

実態調査 ：日本小児科学会調査検討小委員会・日本小児リウマチ学会教材作成ワーキンググループにて

作成予定の「小児リウマチ疾患へのトシリズマブ治療の理論と実際(仮)」において、小児 TAK 症例にお

ける投与例について、症例集を分担執筆し、TCZ使用における有効性、安全性、使用上の留意点などを明

確に抽出して、共有する予定である。 

D. 考察：②大型血管炎を対象とするレジストリー研究（大型血管炎の後ろ向き、前向き登録研究）：疫学調

査研究での後ろ向きコホートでは、GCA 新規発症例の解析から本邦の GCA治療の現状が明らかとなり、大

動脈病変の臨床的意義が本研究により明確になった。また、TAK新規発症例の解析からは、我が国のエキ

スパートによる TAK 診療の現状として、初期治療開始後 2 年のうちには 9 割が一度は寛解に到達してい

ることも明らかとなった。観察期間中に手術をした症例は 1例（Bentall術）のみであり、比較的早期に

診断がついた TAK 患者群を解析している可能性が考えられる。③臨床個人調査票解析：女性患者の就職

率が低い理由については、まず、男女別の社会的状況を検討すると専業主婦をしているためであった。そ

こで、2つの仮説を立てた。1) 女性患者の重症度が高いために就職率が下がる。2) 重症度自体に性差は

ないが社会的理由で正規雇用を断念し主婦となっている。今後、男女別の重症度を検討していく。⑤全国
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医療機関での大型血管炎に関するアンケート調査：TAK は特定疾患治療研究事業 56 疾患の登録状況より

2001 年から 10 年間で 7,779 人，発症年齢中央値は 35 歳と報告されている。アンケートによる調査を行

われたことはない。寛解例や軽症例など医療経済上の利益がなく登録されなかった例もあると推測され

るが，本研究では既報と比較し推計人数は少なかった。発症年齢も低かったことから, 当時 GCA が 56疾

患に含まれていなかったために TAK として登録されていた例の他，大動脈病変合併例を TAK として診断

していた例が含まれていたと考える。GCAは1998年にアンケートによる全国疫学調査が実施されており，

690 人と推定，発症平均年齢は 71.5 と報告されている。本研究では 1998 年より推計人数が増えている

が，上記のごとく当時 TAK として管理・診断されていた例があると考えると単純に患者が増加したと断

定はできない。GCA の認知度が向上したため，GCA と診断された患者数が増加した可能性もある。なお、

1998 年と 2017 年の 65 歳以上の人口に対する GCA 患者の割合はそれぞれ 0,003％と 0,01％であり，高齢

化だけでは説明できない。若年発症 TAKと成人発症 TAKの罹患血管を比較した大規模な研究は少ないが，

総頚動脈と腹腔動脈以下の病変が多いとの報告があり，本研究でも同様だった。最近では GCAの 5～6割

に大動脈病変が合併すると報告されており，本研究でも同様だった。2019 年に GCA は胸腹大動脈から鎖

骨下動脈まで広く病変を認めるが，腎動脈，腹腔動脈，腸間膜動脈は TAK が多いと報告されており，本研

究でも同様だった。広く認識されているように TAKの側頭動脈病変は稀で，GCAの冠動脈・肺動脈病変は

稀だった。GCAは成人発症 TAK に比べ腋窩動脈～上腕動脈および大腿動脈の第一分枝以降の病変が多かっ

たが，これら第一分枝以降の血管について大規模に両疾患を比較した報告はない。⑥⑦小児血管炎研究

グループの研究 ：小児血管炎研究の活動は全般に順調に進んでいる。 

今後の大型血管炎臨床分科会での活動を通じて、疫学的情報のアップデートに努めて、上記疾患の診

断基準、重症度分類、臨床個人調査票の改訂準備を進める。 

E. 結論：小児から成人に至るまで、様々な角度から大型血管炎に関する疫学調査研究を進めることによっ

て、今後の診療ガイドライン改定時に有用なエビデンスを蓄積することが出来ている。今後も引き続き

研究を進めて、我が国の大型血管炎とバージャー病の臨床像、診療と治療の実態を明らかにすることは

重要である。 
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3-5 中・小型血管炎臨床分科会 

 

中・小型血管炎分科会会長： 

要 伸也 杏林大学医学部腎臓・リウマチ膠原病内科学 教授 

 

分担研究者： 

天野 宏一 埼玉医科大学総合医療センターリウマチ・膠原病内科 教授 

佐田 憲映 高知大学・医学部 特任教授 

土橋 浩章 香川大学医学部付属病院膠原病・リウマチ内科 准教授 

長坂 憲治 東京医科歯科大学大学院膠原病・リウマチ内科 非常勤講師  

 青梅市立総合病院リウマチ膠原病科 部長  

南木 敏宏 東邦大学医学部内科学講座膠原病学分野 教授 

樋口 智昭 東京女子医科大学・医学部 助教 

坪井 直毅 藤田医科大学・医学部 教授 

廣村 桂樹 群馬大学・大学院医学系研究科 教授 

古田 俊介 千葉大学医学部附属病院 特任講師 

和田 隆志 金沢大学・事務局理事、金沢大学大学院医薬保健学総合研究科腎臓内科学 教授 

 

研究協力者： 

安倍能之 順天堂大学医学部膠原病内科学講座 助教 

鮎澤 衛 日本大学医学部小児科学系小児科学分野 准教授 

板橋美津世 東京都健康長寿医療センター腎臓内科・血液透析科 部長 

一瀬邦弘 長崎大学大学院医歯薬学総合研究科先進予防医学共同専攻 

 リウマチ膠原病内科学分野 講師 

伊藤秀一 横浜市立大学医学部発生成育小児医療学教室 教授 

井上永介 昭和大学 統括研究推進センター 教授 

遠藤修一郎 滋賀県立総合病院 科長 

遠藤知美 公益財団法人田附興風会医学研究所北野病院腎臓内科 副部長 

加藤将 北海道大学病院内科Ⅱ 助教   

岸部 幹 旭川医科大学 耳鼻咽喉科・頭頸部外科 講師 

金子修三 筑波大学臨床医学域医学医療系腎臓内科学 講師 

川嶋聡子 杏林大学医学部 腎臓・リウマチ膠原病内科 任期制助教 

神田祥一郎 東京大学医学部小児科 特任講師 

神田 隆 山口大学大学院医学系研究科 教授 

小林正樹 東京女子医科大学 医学部 脳神経内科 助教 

坂本 晋 東邦大学医学部内科学講座呼吸器内科学分野（大森）准教授 

小林徹 国立成育医療研究センター臨床研究センターデータサイエンス部門 部門長 

坂野章吾 愛知医科大学 腎臓・リウマチ膠原病内科 教授（特任） 

関谷潔史 国立病院機構相模原病院アレルギー・呼吸器科 部長 

辻本 康 協和会協立病院 腎臓透析センター 医員 

遠山直志 金沢大学附属病院 先端医療開発センター、金沢大学大学院 腎臓内科学 特任准授 

尾内善広 千葉大学大学院医学研究院公衆衛生学 教授 

中枝武司 新潟大学大学院医歯学総合研究科腎・膠原病内科学分野 講師 
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中沢大悟 北海道大学病院 内科 2 助教 

中屋来哉 岩手県立中央病院腎臓・リウマチ科 科長 

南郷栄秀 独立行政法人地域医療機能推進機構東京城東病院総合診療科 科長 

難波大夫 名古屋市立大学大学院医学系研究科呼吸器・免疫アレルギー内科学 病院准教授 

服部元史 東京女子医科大学医学部腎臓小児科 教授 

林 太智 クエストリウマチ膠原病内科クリニック 院長 

原 章規 金沢大学 医薬保健研究域医学系 環境生態医学・公衆衛生学 准教授 

松本佳則 岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 研究准教授 

水野正巳 岐阜大学医学部 助教 

宮崎佑介 産業医科大学医学部第 1内科学講座 助教 

宮前多佳子 東京女子医科大学医学部 准教授 

宮脇義亜 岡山大学病院新医療研究開発センター 助教 

村川洋子 島根大学医学部附属病院難病総合治療センター/島根大学医学部膠原病内科 教授 

三浦健一郎 東京女子医科大学医学部腎臓小児科 准教授 

山村昌弘 岡山済生会総合病院リウマチ・膠原病センター センター長 

山本伸也 京都大学医学部附属病院腎臓内科学 特定助教 

小川法良 浜松医科大学 第三内科 病院准教授 

鈴木勝也 慶応義塾大学 医学部リウマチ・膠原病内科 専任講師 

齋藤雅也 秋田大学医学部付属病院 血液腎臓膠原病内科学講座 助教 

 

--------------------------------------------------------------------------------------- 

 

A. 研究目的： 難治性血管炎班で扱う指定難病 9疾患のうち、中・小型血管炎には ANCA関連血

管炎（AAV）の 3疾患（顕微鏡的多発血管炎/MPA、多発血管炎性肉芽腫症/GPA、好酸球性多発

血管炎性肉芽腫症/EGPA）のほか結節性多発動脈炎（PAN）、悪性関節リウマチ(MRA)が含まれ

る。本分科会の研究目的は、これらの対象疾患について、診療ガイドライン（CPG）等の作

成・改訂と関連学会等の承認取得、既作成 CPGのモニタリングと評価、重症度分類および厚

労省診断基準の改訂、臨床調査個人票解析、臨床試験を、他分科会や AMED班ととも協力して

実施し、これらの研究を通じて、これらの各疾患の診療実態を解明し、診療水準の向上と普

及啓発を図ることを目的とする。小児血管炎も 2017年度より難治性血管炎班の調査対象疾患

に加わり、当分科会で扱う。当分科会においても、自然歴・予後因子の解明と新たな治療法

の開発を目指した血管炎前向きコホート研究（難病プラットフォーム研究 RADDAR-J）を遺伝

子解析も含めて推進してゆく。 

 

B. 方 法：3 年間を通じて、ANCA 関連血管炎診療 GL 改訂（アルゴリズム、アウトカム、CQ の検

討）、指定難病重症度分類改訂、RemIRIT研究データベース解析、診断基準の作成・改訂準備、

臨床調査個人票解析、ANCA 陽性間質性肺炎の疫学研究（びまん性肺疾患班との共同研究）な

どの課題を計画的に進めてゆく。本年度上半期の活動状況は以下の通りである。 
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① ANCA関連血管炎診療 GL改訂：統括委員会（要、針谷、長坂、佐田）にてガイドライン作成

の基本方針（企画書）を策定した。今回も 3班合同で作成し、2部構成（解説と CQ）とす

る。下記の通りパネル委員会・編集委員会のメンバーを選定し、パネル委員会において重要

臨床課題、アウトカム、治療のアルゴリズムを決定、CQ 改訂案の検討を行った。 

統括委員会（委員 4名） パネル委員会（委員 9 名） 

〇 要 （委員長） 天野 

針谷 川上 

長坂 岸辺  

佐田 土橋 

（敬称略） 南郷 

 坂東 

 廣村 

 村川 

 和田 

 

2015 年以降の新たな文献のスコーピングサーチの結果をふまえ、3 つのカテゴリー（改訂 CQ、

および新規 CQ、公募 CQ）に分けて審議の結果、新たに以下の 6つ CQを追加し、前回の血漿交換に

関する CQ2（CQ2-1,CQ2-2）については文言の修正をおこなうことになった（重症な腎障害を伴う

AAV→重症な AAV）。これら新規 CQ6 個、および前回以降にエビエンスの加わった CQ1-3, CQ1-6, 

CQ3-3, CQ2-2 の計 10個の CQ について、システマティックレビュー（SR）を行うこととし、SRチ

ームが文献検索を開始している。 

 

 新規 CQ（6個） 
------------------------------------------------------------------------------------ 

（寛解導入治療） 

CQ1-7：AAVの寛解導入治療で CY または RTXを用いる場合は、GC標準用量投与と GC 減量投与 

ではどちらが有用か？ 

CQ1-8：AAVの寛解導入治療で CY または RTXを用いる場合は、アバコパンと GCのどちらの併 

用が有用か？ 

（寛解維持治療） 

CQ3-2：AAVの寛解維持治療では、AZAの短期間投与と長期間投与のどちらが有用か？ 

CQ3-4: AVの寛解維持治療では、RTXの定期的投与と末梢血 B 細胞数/ANCA値に応じた投与の

どちらが有用か？  

CQ3-5：AAVの寛解維持治療では、RTXの短期間投与と長期間投与のどちらが有用か？  

CQ3-9：AAVの寛解維持治療では、GC+AZA+ベリブマブと GC+AZAのどちらが有用か？ 

------------------------------------------------------------------------------------ 

 



13 
 

 ガイドライン作成のタイムライン 

年度 月 会議 ガイドライン部分 テキスト部分 

2020  

  

9/12 第 1回統括委員会 
改訂方針の決定 
CQ 案・アウトカム案の検討 

 

10/18 第 1回 SRチーム勉強会 SR 準備開始  

10/22 統括打合せ会 
SR 方針, CQ・アウトカム案
の検討 

 

10/25 第 1回パネル委員会 
重要臨床課題・アウトカム・
CQ の決定 

 

11～ SR チーム会議 文献検索開始  
12/4 合同班会議 進捗報告  

  

2021 

  

6 合同班会議 SR 中間報告・最終検討  

9          
執筆者決定・依頼 
解説部分の検討開始 

10   編集案修正・承認 
12 合同班会議 SR 終了・進捗報告 執筆依頼 
1 第 2回パネル委員会 推奨討議開始  
3  推奨最終案提出・修正 解説の最終案提出 

2022 

  

6 合同班会議 推奨・解説等の決定 最終承認 

7   
関連学会に査読依頼・パブコ

メ 
 

9   最終化  
11   外部評価  

 
② 指定難病の通知の修正 

指定難病の各疾患（MPA/GPA, EGPA, PAN, MRA）についてそれぞれ 4 つのワーキンググルー

プ（WG）を再編成し、各重症度分類・診断基準の改訂、臨床個人調査票の改訂と解析など

に対処してゆく。厚労省より、通知の変更に関する調査票（重症度分類・診断基準）、研

究進捗状況調査票の提出依頼があり、作成中である。重症度分類・診断基準の大幅改訂に

ついては、厚労省の方針や DCVAS の進行状況を見ながら、今後準備と検討を進めて行く予

定である。臨床調査個人票解析も進める。 

（指定難病ワーキンググループ）〇は WGリーダー  *コアメンバー（コアメンバー以外は暫定） 

MPA/GPA EGPA PAN MRA 

〇古田（リウ）* 〇天野（リウ）* 〇南木（リウ）* 〇土橋（リウ）* 

長坂（リウ）* 駒形（リウ）* 川嶋（腎リ）* 川上（皮膚） 

原（腎） 佐田（腎リ）* 萩野（リウ） 林（リウ） 

岸部（耳鼻） 関谷（呼） 伊藤秀（小児） 坂東（呼吸） 

神田隆（神経） 小林（神経）   

神田祥（小児）    
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③ RemIRIT研究データベース解析を進めている。 

④ ANCA陽性間質性肺炎の疫学研究準備：びまん性肺疾患班と共同研究を進めてゆく。 

⑤ その他：血管炎症候群治療の手引き 2020（EGPA、PAN, MRA）について、完成後の評価、改訂

の準備等を行ってゆく。まずは横断分科会と協力して、周知度のアンケート調査の検討を始

める。 

C. 結 果：分科会および WGのメンバーが決定し、改訂ガイドラインの準備とそれぞれのテーマに

ついての活動が始まっている。 

D. 考 察：研究の継続性とともに、小児例を含めた研究体制の統合が図られ、各研究課題をオー

ルジャパンで推進できる体制が整っている。各テーマについて、他の分科会、AMED 班、患者会

や関連団体とも連携を取りつつ、年度ごとの研究計画にそった着実な目標達成が求められる。  

E. 結 論：本研究計画の着実な実践を通じて、難治性血管炎各疾患の実態解明と普及啓発が進み、

診療水準と予後の向上の実現が期待できる。 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

厚生労働科学研究費補助金 （難治性疾患政策研究事業） 

難治性血管炎の医療水準・患者 QOL向上に資する研究班 事務局 

 

東京女子医科大学医学部膠原病リウマチ内科学講座 

〒162-8666 東京都新宿区河田町 8-1 

TEL：03-3353-8112（内線 34325） FAX：03-5269-9154 

E-mail：vas-mhlw.be@twmu.ac.jp 
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