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A. 研究目的 

 大型血管炎の領域では、高安動脈炎と巨細胞性

動脈炎（GCA）との異同が問題となっている。高

安動脈炎と GCA では、その疫学における差異は

明らかだが、病理組織学的には巨細胞の出現を伴

う肉芽腫性血管炎の組織像を示し、大型血管にお

ける組織像の差異は必ずしも明確ではない。 

 高安動脈炎と GCA の分類基準が明らかでない

現状を鑑み、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、手術標本あるいは剖検標本で

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; 
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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ことにより、

GCA の大型血管病変の病理組織学的特徴を明らか

にすることができる。これにより、高安動脈炎と

GCA の大型血管病変の組織学的な差異を明らかに

することを目的とする。 

 

B. 研究方法 

 症例の収集に当たっては、当研究班の班員に情

報提供を依頼したほか、剖検輯報、学会報告、論

文を検索して候補症例を収集し、事前アンケート

により病理組織標本の有無などの概略を把握する

こととした。なお、GCA に類似した梅毒感染に伴

う大動脈中膜炎を除外するため、梅毒感染の有無

についての情報提供も依頼することとした。 

 事前アンケートにより、C-GCA with EECI の可能

性のある症例は 3 例、EC-GCA と考えられる症例

は 14 例あった。これらを収集対象とし、血管炎

に関わる臨床情報と当該血管炎病変の未染病理組

織切片の提供を求める多施設共同研究の枠組みで

研究を遂行することとした。 

 

(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に

則り、信州大学医学部医倫理委員会の承認を得て

実施した（承認番号：4452）。なお、症例提供先

の施設においても倫理審査を依頼し、その承認を

受けて患者情報と病理組織切片の提供を受けるこ

ととした。 

 

C. 研究結果 

 最終的に 9 施設から計 11 例の提供を受けるこ

とができたが、剖検例で大動脈が採取されていな

い症例、大動脈に血管炎の所見がはっきりしない

症例、また粥状硬化の所見が強く血管炎病変の組

織学的特徴の抽出には不適当と考えられた症例な

どがあり、最終的には C-GCA with EECI 相当の症例

１例、EC-GCA 相当の症例４例を組織学的な検討

対象とした。なお、EC-GCA 相当の１例を除き、

梅毒血清反応陰性を確認しており梅毒による大動

脈中膜炎の可能性は否定的である。これら計５例

の大動脈切片について、H-E 及び elastica-Goldner

染色を施行し、WSI ファイルを作成してワーキン

ググループメンバーの配布し組織学的所見につい

て意見集約を行った。 

 その結果、C-GCA with EECI の大動脈炎病変の特

徴として、1）多核巨細胞を含む炎症病変が大動

脈中膜の中層に帯状に拡がる、2）大動脈栄養血

管に沿った炎症所見は乏しく外膜の線維化に乏し

い、の２点が挙げられ、これらの所見は EC-GCA

相当の症例のほとんどでも観察された。また、炎

症病変は巨細胞を含むものの、いわゆる肉芽腫と

しての結節状の形態は明らかではなかった。 

 引き続き、疾患の背景にある免疫学的な病態の

検討のため、Ｔ細胞サブセット（Th1, Th2, Th17, 

Treg）の分化特異的な転写因子（T-bet, GATA-3, 

RORγt, Foxp3）の免疫組織化学を用いて、浸潤す

る炎症細胞の機能的な phenotype の検討を試み

た。C-GCA with EECI 症例の側頭動脈生検検体で

は、それぞれ陽性Ｔ細胞を検出できたが（図

１）、大動脈病変手術検体では T-bet 陽性細胞の

みの検出にとどまった（図２）。また、EC-GCA

相当の４例の大動脈病変(手術あるいは剖検検体)

では 4 種の免疫組織化学とも明瞭な陽性細胞の確

認には至らなかった。種々の抗原賦活法も試みた

が改善はみられなかった。 

 

D. 考察 

 組織像を検討することのできた C-GCA with EECI

症例は、大動脈解離発症前に頭痛、顎跛行の症状

が認められている。Ga シンチで大動脈壁の一部

にびまん性の集積がみられたが明らかな神経学的

異常は認めていない。GCA が疑われて側頭動脈生
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検が施行され病理組織学的に GCA の診断が確定

している。その後ステロイド治療中に上行大動脈

解離を発症した。その病理組織像は巨細胞の出現

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。 

 高安動脈炎は同じく虫食い状の大動脈中膜炎を

呈するが、外膜寄り優位の中膜炎であり、栄養血

管周囲の炎症細胞浸潤が外膜から連続し、中膜最

外層の弾性線維も断裂を来たし、外膜には著明な

線維性肥厚を来す。今回の C-GCA with EECI 症例と

は異なる組織像を示す。 

 EC-GCA と考えられた４例の大動脈病変は、基

本的に C-GCA with EECI 症例の大動脈病変の特徴を

示しており、C-GCA with EECI、EC-GCA の病型に関

わらず共通の大動脈病変を示すものと考えられ

た。 

 本研究では大型血管炎病変における浸潤細胞の

解析には至らなかった。手術検体や剖検検体での

不調は検体の固定時間の問題、また過去の症例を

収集した研究であるため、抗原性保存に劣る固定

液を使用していた可能性などが推察される。この

点は、本研究のように過去の症例を収集して免疫

組織化学による検討を試みる場合の隘路となる可

能性が考えられた。 

  

E. 結論 

 側頭動脈生検で GCA の確定診断がついた C-GCA 

with EECI 症例の大動脈炎病変を検討することがで

きた。臨床的に GCA が疑われた症例（EC-GCA）

の大動脈炎病変も類似した病理組織学的所見を示

した。この大動脈炎の組織学的所見は、高安動脈

炎の組織所見として報告されているものとは異な

る点がみられ、GCA と高安動脈炎は病理組織学的

に区別される別の疾患である可能性が考えられ

た。高安動脈炎と GCA の異同についての議論で

は、今回明らかになった病理組織像の差異に加え

て、病因に関連する可能性のある局所の浸潤免疫

細胞の差異についても検討する必要があると考え

られるが、この点は今後の課題である。 
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図１．C-GCA with EECI側頭動脈生検の免疫組織化学 

４種の転写因子とも、一部浸潤リンパ球の核に陽性所見が確認される。T-bet及びRORγt陽性細胞が比較的多

く認められる。 

 

 

 

図２．C-GCA with EECI大動脈解離切除標本の免疫組織化学 

4種の転写因子中T-betの免疫組織化学でのみ、核に陽性所見が確認される。 


