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背景および目的
ANCA関連血管炎 （ANCA-associated vasculitis : 

AAV）には、①顕微鏡的多発血管炎 （microscopic 

polyangiitis : MPA）、②多発血管炎性肉芽腫
症 （granulomatosis with polyangiitis : GPA）、 ③
好酸球性多発血管炎性肉芽腫症 （eosinophilic 

granulomatosis with polyangiitis : EGPA）の 3疾患
が含まれる。また、AAVの病型は全身諸臓器に
血管炎を発症する全身型と、一臓器のみに血管炎
を発症する臓器限局型に分類されている 1）。肺限
局型とは、難治性血管炎に関する調査研究班が中
心となり行った myeloperoxidase （MPO）-AAV に
関する重症度別治療プロトコールの有用性を明ら
かにする前向き臨床研究（JMAAV） 2）において「肺
病変以外の臓器障害を伴わない AAV」と定義さ

れている。また、MPO-AAVの重症度および病型
分類 1）では、間質性肺炎・肺線維症のみの病型
は軽症例、びまん性肺胞出血の場合には最重症例
に分類されている（表 1）。
しかし、間質性肺炎・肺線維症のみである

AAVの病型を軽症例に分類すること、および
AAVを発症していないMPO-ANCA陽性の間質
性肺炎を肺限局型 AAVに含めるか否かについて
は、呼吸器専門医において十分なコンセンサス
は得られていない。現時点では、間質性肺炎と
AAVとの関連性に関して、① ANCA陽性の間質
性肺炎は、肺限局型 AAVである、②特発性間質
性肺炎（idiopathic interstitial pneumonias; IIPs）の
経過中に ANCAが陽転化し AAVを発症すること
があり、AAVを発症するまでは IIPsである、と

表 1　AAVの重症度および病型の分類
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の 2つの考え方があり、治療方針に影響を与える
可能性もある。
そこで今回、本研究班に所属する呼吸器専門医

（専門施設）を対象とし、①間質性肺炎・肺線維
症のみの AAVの病型を軽症例に分類してよいの
か、② AAVを発症していないMPO-ANCA陽性
の間質性肺炎を肺限局型 AAVと考えてよいのか、
について、アンケート調査を実施した。

結果
アンケート内容を表 2に示す。47施設中、21

施設（44.7%）より回答を得た。間質性肺炎・肺
線維症のみの AAVの病型を軽症例に分類するこ
とについて、57%の施設が反対であった（図 1）。
その理由として、間質性肺炎・肺線維症のみの
AAV症例においても臨床経過は多様で、予後不
良な転帰をたどることもあるため、全てを軽症例
としてよいか否かについてはさらなる検討が必要
であるとの意見が多かった。間質性肺炎と AAV

との関係については、MPO-ANCA陽性の間質
性肺炎を肺限局型 AAVとして捉えている施設が
19%、AAVを発症するまでは IIPsであると捉え
ている施設が 67%であった（図 2）。また、AAV

を発症していないMPO-ANCA陽性の間質性肺
炎を肺限局型 AAVに含めることについて、33%

の施設が賛成、43%の施設が反対であった（図3）。

反対の理由は、肺生検で血管炎が証明されれば肺
限局型 AAVに含めてもよいと考えるが、生検が
できず血管炎が証明されていない症例は分類不
能型 IIPs等の IIPsの範疇で捉えるべきとの意見
や、ANCA陽性の間質性肺炎の一部には血管炎
が関与している可能性が推察されるが、すべて
の ANCA陽性間質性肺炎が血管炎の限局型であ
ると言えるだけのエビデンスが現時点ではないな
どであった。AAVを発症していないMPO-ANCA

陽性の間質性肺炎に対する治療については、14%

の施設が AAVの診療ガイドラインに基づいた治
療、48%の施設が「特発性間質性肺炎　診断と
治療の手引き」を参考に IIPsとして治療すると
回答した（図 4）。

考察
今回のアンケート調査結果では、呼吸器専門
医（施設）の半数以上が、①間質性肺炎・肺線維
症のみの AAVの病型を軽症例に分類すべきでな
い、② AAVを発症していないMPO-ANCA陽性
の間質性肺炎を肺限局型 AAVとして捉えていな
い、と回答した。Sadaら 3）は難治性血管炎に関
する調査研究班による前向きのコホート研究で
あ る RemIT-JAV （Remission Induction Therapy in 

Japanese Patients with ANCA-associated Vasculitis） 
において、78例のMPAおよび腎限局型（RLV）

表 2　アンケート内容

Q1 間質性肺炎・肺線維症のみの AAVの病型を軽症例に分類することに賛成されますか？

Q2 先生（または先生のご施設）は、間質性肺炎と AAVとの関係について、
 どのようにお考えでしょうか？
 　①　MPO-ANCA陽性の間質性肺炎は、肺限局型 AAVとして捉えている。
 　②　IIPsの経過中にMPO-ANCAが陽転化し AAVを発症することがあるが、
 AAVを発症するまでは IIPsであると捉えている。

Q3 AAVを発症していないMPO-ANCA陽性の間質性肺炎を肺限局型
 AAVに含めることに賛成されますか？

Q4  AAVを発症していないMPO-ANCA陽性の間質性肺炎に対する治療はどのように行っ
ていますか？

 　①　AAVの診療ガイドラインに基づいた治療
 　②　「特発性間質性肺炎　診断と治療の手引き」を参考に、IIPsとして治療
 　③　その他
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のうち 37例 （47.4%） で間質性肺炎を合併し、間
質性肺炎の合併頻度は GPAや EGPAよりも高
かったと報告している。一方、欧州での AAVに
おける間質性肺炎の合併率は 10%前後と報告 4,5）

されており、間質性肺炎の合併はわが国で高頻度
であり、人種差が存在している可能性が考えられ
ている。以上より、現時点で ANCA陽性の間質
性肺炎に関する考え方は呼吸器専門医において十

分なコンセンサスは得られておらず、今後も積極
的に疫学・臨床研究を遂行し、わが国から質の高
いエビデンスを発信していく必要があるものと思
われる。
難治性血管炎に関する調査研究班が中心とな
り実施された myeloperoxidase （MPO）-AAV に関
する重症度別治療プロトコールの有用性を明ら
かにする前向き臨床研究（JMAAV） 2）において、

図 3　 AAVを発症していないMPO-ANCA陽性の間質性肺
炎を肺限局型AAVに含めることに賛成されますか？

図 1　 間質性肺炎・肺線維症のみの AAVの病型を軽症例
に分類することに賛成されますか？

図 2　 間質性肺炎と AAVとの関係について、どのように
お考えでしょうか？

図 4　 AAVを発症していないMPO-ANCA陽性の間質性
肺炎に対する治療はどのように行っていますか？

①　 MPO-ANCA陽性の間質性肺炎は、肺限局型
AAVとして捉えている

②　 IIPsの経過中にMPO-ANCAが陽転化し AAVを
発症することがあるが、AAVを発症するまでは
IIPsであると捉えている

①　AAVの診療ガイドラインに基づいた治療
②　 「特発性間質性肺炎　診断と治療の手引き」を
参考に IIPsとして治療

ANCA陽性間質性肺炎の検討部会
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MPO-AAV 48例中肺限局型は 4例（8%）であっ
たと報告されているが、有村ら 6）はMPA 17例
中 9例（52.9 %）で間質性肺炎を認めたと報告
している。また Hommaら 7）も、MPO-ANCA陽
性間質性肺炎 31例中 14例で腎炎の合併を認め
たと報告しており、これらの報告は間質性肺炎が
MPAの先行病変または肺限局型 AAVである可
能性を支持するものである。一方、IIPsの 7.2%、
特発性肺線維症（idiopathic pulmonary fibrosis; 

IPF）の 9%でMPO-ANCAが陽性であったとの
報告 8,9）があり、また Andoら 10）は 61例の IPF

と診断した連続症例の臨床経過を検討し、初診時
にMPO-ANCAが陽性であったのは 3例（4.9%）
のみで、 6例 （9.8%） が経過中にMPO-ANCAが
陰性から陽性に転じ、この 9例のMPO-ANCA

陽性 IPFのうち 2例が経過中にMPAと診断され
たと報告している。これらの報告は、一部の間質
性肺炎の経過中に ANCAが陽転化し、その後に
AAVを発症する可能性を支持するものである。

結論
MPO-ANCA陽性の間質性肺炎の臨床像は多彩
で、臨床経過も多様であることから、今後も引き
続き本調査研究班と、難治性血管炎に関する調査
研究班および難治性腎疾患に関する調査研究班の
3班合同による、エビデンス構築に向けた臨床研
究が必要であると考えられた。
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