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研究要旨 
【背景と目的】AAVの科々連携およびAAVを発症していないMPO-ANCA陽性間質性肺炎の疾患概念については、
AAV 診療を担当する各専門医において十分なコンセンサスは得られていない。今回、びまん性肺疾患に関する
調査研究班（びまん班）に所属する呼吸器専門医（専門施設）および難治性血管炎に関する調査研究班（血
管炎班）に所属する各科専門医（専門施設）を対象とし、AAV の科々連携および MPO-ANCA 陽性間質性肺炎に
関するアンケート調査を実施した。【結果】AAV 診療の科々連携に関しては、全身性疾患である AAV 診療の主
科は膠原病・リウマチ内科で、有症状の間質性肺炎や肺胞出血では呼吸器内科と科々連携が行われている現
状が明らかとなった。また、現時点で MPO-ANCA 陽性間質性肺炎に関する考え方は AAV 診療を担当する各科専
門医において十分なコンセンサスは得られていなかった。【結論】今後も引き続き、本調査研究班と血管炎班
の合同による、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。 

 
A. 研究目的 
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。さらに 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型、びまん性肺胞出血の場合に
は最重症型に分類されている。 
しかし、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 に含めるべきか否か、及び
間質性肺炎・肺線維症のみである AAV の病型を軽症
型に分類することに関する見解は、AAV 診療を担当
する各専門医において十分なコンセンサスは得られ
ていない。 
そこで今回、AAV の科々連携および MPO-ANCA 陽性

間質性肺炎に対する疾患概念の現状認識を明らかに
するため、アンケート調査研究を行った。 
 
B. 研究方法  
今回、びまん班に所属する呼吸器専門医（専門施設）

および血管炎班に所属する各科専門医（専門施設）
を対象とし、AAV の科々連携および MPO-ANCA 陽性間
質性肺炎に関するアンケート調査を実施した（表1）。 

 
C. 結果 
びまん班 29 施設と血管炎班 31施設（膠原病・リウ
マチ内科 22 施設、腎臓内科 6施設、呼吸器内科・ア
レルギー科 3施設）より回答を得た。 
１．AAV を診療する・すべき主科について 
主に診療を行なっている科、または行うべき科につ
いては、びまん班の 86％が膠原病・リウマチ内科と
回答した。また、血管炎班においても 94％の施設が
膠原病・リウマチ内科と回答した。 
２．肺病変（無症候性・症候性の間質性肺炎、肺胞

出血）の診療について。 
無症候性及び症候性の間質性肺炎、肺胞出血が自科
の担当であると考えるか否かに関しては、びまん班
の全施設がいずれの肺病変も自科（呼吸器内科）の
担当であると回答した。一方、血管炎班の施設では
無症候性の間質性肺炎が自科の担当であると回答し
た施設は 74％、症候性の間質性肺炎で 84％、肺胞出
血で 84％であった。呼吸器内科以外の科から呼吸器
内科にコンサルテーションを行う肺病変に関しては、
無症候性の間質性肺炎で 39％、症候性の間質性肺炎
で 68％、肺胞出血で 71％の施設が呼吸器内科にコン
サルテーションを行うと回答した。 
３．他臓器に病変を認めない MPO-ANCA 陽性間質性肺

炎と AAV の関係について（図 1） 
びまん班の 34％の施設では、他臓器に病変を認め
ないMPO-ANCA陽性間質性肺炎を肺限局型AAVとして、
28％の施設では IIPs として捉えていた。一方、血管
炎班の 64％の施設では、他臓器に病変を認めない
MPO-ANCA 陽性間質性肺炎を肺限局型 AAV として、
10％の施設では IIPs として捉えていた。血管炎班に
おいて肺限局型 AAV として捉えることが多かったが、
その理由としては経過中に全身型 AAV を発症する症
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例もあるとの意見が多かった。また、IIPs として捉
らえている理由としては UIP パターンをとることが
多く、治療として抗線維化薬が選択肢の１つになり
うるとの意見があった。 
４．間質性肺炎・肺線維症のみの AAV の病型の重症

度分類（図 2） 
間質性肺炎・肺線維症のみの AAV を軽症型に分類す

ることに賛成するか否かについては、びまん斑にお
いて賛成 14％、反対 65％、血管炎班においても賛成
26％、反対 61％で、両班とも反対が半数以上を占め
た。反対理由としては、間質性肺炎のみの AAV 症例
においても臨床経過は多様で、進行性の経過をたど
り予後不良なケースがあるため、全てを軽症型とす
べきかについてはさらなる検討が必要である、との
意見がいずれの班からもあがった。 
５．AAV を発症していない MPO-ANCA 陽性間質性肺炎

に対する治療について（図３） 
びまん班の 21％の施設が AAV の診療ガイドライン

に基づいた治療、58％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。一方､血管炎班の 58％の施設が AAV の
診療ガイドラインに基づいた治療、6％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。 
 
D. 考察 
今回、AAV の科々連携および MPO-ANCA 陽性間質性

肺炎に関するアンケート調査を実施した。AAVの科々
連携については、両班の 90%前後の施設で膠原病・
リウマチ内科が AAV 診療の主たる担当科であると考
えており、認識に差はなかった。AAV における無症
候性及び症候性の間質性肺炎、肺胞出血の診療に関
しては、びまん班の全施設でいずれの肺病変も呼吸
器内科が担当すると回答したが、血管炎班の約 3/4
以上の施設においても３つの肺病変を自科で担当す
ると回答した。また、呼吸器内科にコンサルテーシ
ョンを行う肺病変に関しては、症候性の間質性肺炎
と肺胞出血の場合に約 70%の施設が呼吸器内科にコ
ンサルテーションを行うとの回答であった。以上よ
り、AAV 診療の科々連携に関しては、各々の医療機
関における診療体制により様々であると考えられる
が、全身性疾患である AAV の主科は膠原病・リウマ
チ内科で、有症状で治療の必要性のある症候性の間
質性肺炎や肺胞出血では呼吸器内科と科々連携を行
っている現状が明らかとなった。しかし、無症候性
の間質性肺炎では、血管炎班の半数以上の施設で呼
吸器内科との連携は行っておらず、この領域での
科々連携の必要性については今後の検討課題である
と考えられた。 
また今回のアンケート調査結果では、間質性肺炎・

肺線維症のみの AAV の病型を軽症型に分類すること
に関しては、びまん班と血管炎班のいずれの施設に
おいても反対する施設が多かった。しかし、呼吸器

専門医（施設）の約 1/3 が 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
えていたのに対し、血管炎班では約 2/3 の施設が肺
限局型 AAV として捉えており、他臓器に病変を認め
ない MPO-ANCA 陽性間質性肺炎は、びまん班と比較し
て、血管炎班の多くの施設で肺限局型 AAV と捉えて
いた。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、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 3)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 4)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 5,6)があり、また
Andoら 7)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 を発症するも
のの、多くの症例では MPA を発症しないため IIPs と
して捉えるとの考え方を支持するものである。この
2つの考え方の違いは、AAV を発症していない
MPO-ANCA陽性間質性肺炎の治療方針にも大きく影響
を与えるものと考えられ、今回のアンケート結果に
おいても、2班での治療方針に違いを認めた。 
以上より、現時点で MPO-ANCA 陽性の間質性肺炎に
関する考え方は AAV 診療を担当する各科専門医にお
いて十分なコンセンサスは得られておらず、今後も
びまん班と血管炎班の合同による疫学・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。 
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