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研究要旨 

【背景と目的】ANCA関連血管炎（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。前班において、本研究班（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、MPO-ANCA陽性間質性肺炎に関するアンケート調査を実施し、現時点においてもMPO-ANCA陽性間質性肺炎の疾

患概念や治療戦略は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いことが明らかとなっ

た。以上の状況を踏まえ、本部会では今年度、以下の３つの調査研究を行った。【結果】①AAV診療ガイドライン2017

の改訂に向けた連携、②血管炎班の血管炎前向きコホート研究（JPVAS）への協力、③「特発性間質性肺炎 診断と治療

の手引き2021（改訂第4版）」作成に向けた連携【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、本

疾患に関す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)

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（血

管炎班）が中心となり行った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。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。 

前班において、本研究班（びまん班）に所属する呼吸

器専門医（専門施設）および血管炎班に所属する各科専

門医（専門施設）を対象とし、MPO-ANCA陽性間質性肺炎

に関するアンケート調査を実施し、現時点においても

MPO-ANCA陽性間質性肺炎の疾患概念や治療戦略は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

得られていないことが明らかとなった 3)。 

 

B．研究方法  

今回、本調査研究班と血管炎班の合同による、MPO-ANCA

陽性間質性肺炎に関するエビデンス構築に向けた臨床研

究として、AAV診療ガイドライン2017 4)の改訂に向けた

連携、血管炎班の血管炎前向きコホート研究（JPVAS）へ

の協力、「特発性間質性肺炎 診断と治療の手引き2021

（改訂第4版）」作成に向けた連携を行った。 

 

C．結果 

１．AAV診療ガイドライン2017の改訂に向けた血管炎

班との連携 

日本呼吸器学会代議員に対する新規クリニカルクエス

チョン募集および、ガイドライン作成グループ会議と顕

微鏡的多発血管炎 (MPA)/多発血管炎性肉芽腫症 (GPA)

寛解基準策定会議への参加によるAAVにおける呼吸器病

変に対する提言を行った。 

２．血管炎班の血管炎前向きコホート研究（JPVAS）へ

の協力 

血管炎疾患における患者の臨床情報を集積し、血管炎

疾患の自然歴や予後因子を解明し、将来的に血管炎疾患

の新しい治療法の開発や確立を目的としたJPVASに、本

調査研究班に所属する２施設が参加し、症例集積を開始

した。 

３．「特発性間質性肺炎 診断と治療の手引き2021（改

訂第4版）」作成に向けた連携 

今回新たに設定された進行性線維化を伴う間質性肺疾

患（progressive fibrosing interstitial lung diseases; 
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PF-ILDs）の項目において、血管炎に伴う間質性肺疾患お

よびANCA陽性間質性肺炎の位置づけについて意見交換し、

分類図を作成した。今後、本調査研究班のガイドライン・

診断治療の手引き部会と連携し、パブリックコメント等

の意見をもとに、修正を行う予定である。 

 

D.考察 

MPO-ANCA陽性間質性肺炎に関するこれまでの疫学的エ

ビデンスを表1に示す。Andoら 5)は61例の特発性肺線維

症（idiopathic pulmonary fibrosis; 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（22.2%）が経過中にMPAを発症した

と報告している。また、Kagiyamaら 6)もIPF患者におけ

るMPO-ANCAの陽性率は初診時でMPO-ANCAは20/504例

（4.0%）、その後の経過での陽性化は15/264例（5.7%）

で、MPO-ANCA陽性IPF 35例のうち9例（25.7%）でMPA

を発症したと報告している。同様にHozumiら7)はIIPs 305

例中16例（5.2%）が初診時からMPO-ANCA陽性で、10例

（3.3%）が経過中にMPO-ANCAが陽性化し、5年間の観察

期間で9例（24.3%）がMPAを発症したと報告し、MPAの

発症リスクとしてHRCTでのUIPパターンとIIPsに対す

る無治療の2つを指摘している。一方、海外ではLiuら
8)は北米のIPF患者集団を対象にANCA陽性率に関する後

方視的に研究を行い、診断時点でMPO-ANCA陽性であった

IPF患者は探索コホートでは353名中6名（1.7%）、検証

再現コホートでは392名中12名（3.0%）であったと報告

している。また、MPO-ANCA陽性患者の中でその後に血管

炎を発症していたのは、探索コホートでは6名中2名

（33%）、検証再現コホートでは12名中3名（25%）であ

ったが、ANCA陽性患者とANCA陰性患者との間で非移植生

存期間の中央値に有意差は認められなかった。以上より、

北米のIPF患者におけるANCA陽性例はわが国と比べ少な

いが、MPO-ANCA陽性間質性肺炎から一定の頻度でMPAが

発症するものと考えられる。AAVの有病率には人種差が存

在し、欧州系集団では臨床分類ではGPA、ANCA特異性に

よる分類ではプロテイナーゼ3（PR-3）-ANCA陽性AAVが

大部分を占めるのに対し、日本人を含む東アジア集団で

はそれぞれMPA、MPO-ANCA陽性AAVが多くを占める。

MPO-ANCA陽性間質性肺炎を検討する上でも、人種差を認

識しておくことが重要であり、今後は国際共同研究を積

極的に進めることが重要であると考えられる。 

また現時点においても、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い 3)。AAV診療を担当す

る各科専門医間でのMPO-ANCA陽性間質性肺炎に対するコ

ンセンサス形成に向けた疫学研究、病態解析のための基

礎研究および診断基準・標準的な治療戦略の確立に向け

た臨床研究を推進するためには、引き続き今後も本調査

研究班と、血管炎班および難治性腎疾患に関する調査研

究班の3班の緊密な連携が不可欠である。 
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表１ 

MPO-ANCA陽性間質性肺炎のまとめ 

 


