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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)  

 分担研究報告書 

難治性血管炎の医療水津・患者 QOL向上に資する研究 

令和 4年度 小児血管炎研究活動報告 

 

研究分担者 高橋 啓 東邦大学・医学部・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 小児科・教授 

神田祥一郎 東京大学 医学部 小児科・講師 

三浦健一郎 東京女子医科大学 医学部・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 ・部門長 

鮎澤 衛 神奈川工科大学 健康医療科学部・特任教授 

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 

 

 

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、ANCA 関連血管炎）

研究を横断的に推し進める。 

 

B. 研究方法 

①小児血管炎研究：小児血管炎疾患について

の啓発活動を行う。 

②高安動脈炎 (TAK)：  

1)TAK女性患者と妊娠・出産の実態調査を継続

して進める。2)小児 TAK のトシリズマブ(TCZ)使

用実態を把握する。3)National Database (NDB)、

小児慢性特定疾病・指定難病個票データを用い

た TAK の実態を把握する（厚生労働科学研究費

補助金（免疫・アレルギー疾患政策事業）難治

性・希少免疫疾患におけるアンメットニーズの

把握とその解決に向けた研究班との共同研究） 

③結節性多発動脈炎 (PAN)： 

小児 PANの実態調査を行う。 

④川崎病 (KD)： 

1）「川崎病性巨大冠動脈瘤」の指定難病追加

申請を行う。2）新型コロナウイルス感染症流行

下での KDの発生状況、COVID-19関連多系統炎症

性症候群(MIS-C)と KD との関連について国内外

で情報交換を図る。3）KD の発症リスク、重症

化リスクに係る遺伝要因の探索を行う。4）KD

既往患者、家族を対象とした公開講座を開催す

る。 

⑤ANCA 関連血管炎 (AAV)：1）小児血管炎、

MPA/GPA WGに参加し活動を行う。2）小児 AAVに

おける啓蒙活動を行う。 

(倫理面への配慮) 

疫学研究は疫学研究倫理指針に基づき、前向

き研究は患者説明書にて説明後、同意書を文書

にて取得した。後ろ向き研究に関しては、研究

に関するポスター掲示、診療科(病院)の WEB に

情報を掲示し研究対象患者に研究実施を通知し

た。 

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活動しつつ小児の

血管炎研究や啓発活動を横断的に推し進めた。高安動脈炎は女性患者の妊娠・出産に関する実

態調査を行い、特徴的な臨床像を明らかにした。結節性多発動脈炎は初めての全国調査が進行

している。川崎病においては、「川崎病性巨大動脈瘤」の指定難病疾病追加申請は認可されな

かったが今後も努力を継続する。新型コロナウイルス感染症と川崎病との関連について調査を

行った。ANCA関連血管炎では学会学術集会でのワークショップ・シンポジウム開催や論文作成

を中心に啓蒙活動を行った。 

小児血管炎研究は、啓蒙活動を行う一方で、診断基準・治療指針・重症度分類、疫学調査、

小児から成人への移行期医療、妊娠・出産などについての研究を進め、成人血管炎と比較検討

することで小児血管炎の特徴を明らかにしつつある。 
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C. 研究結果 

①小児血管炎研究  

2021 年度から本班を中心に関連 7 学会、AMED

班と共同で進めてきた、小児慢性特定疾患「川

崎病性冠動脈瘤」から成人期医療支援への移行

を目指す「川崎病性巨大冠動脈瘤」の指定難病

追加申請は、厚生科学審議会疾病対策部会指定

難病検討委員会での検討の結果、指定難病の用

件を満たしていないとの判断により不認可とな

った。今後も重症心後遺症を残しつつ生活する

成人期川崎病既往症例の指定難病追加認定の為

の努力を継続する。 

②高安動脈炎 (TAK)： 

1）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

19 施設より 51 症例、69 妊娠の登録を得た。69

妊娠のうち 66 妊娠（95.7%）で生産児が得られ

た。出産に至った 49例 66妊娠の病型分類は IIa

型が最も多いことが示された。同 49 例の TAK の

診断年齢は 22才、同 66妊娠の出産年齢は 31 才

（出産年 1969-2021、罹病期間 9 年(いずれも中

央値)であった。本解析結果については、2022

年 6 月の欧州リウマチ学会で発表し、論文投稿

準備中である。 

2）小児 TAK のトシリズマブ使用実態把握：小

児 TAK に対するトシリズマブ使用症例集を作成

し、2022年 3月に刊行された。 

3）データベース解析による TAK の診療実態な

どの把握：新たに承認となった治療薬や検査な

どの診療実態や受診施設，併存症状などの実態

が明らかとなった。 

（小児 TAK 研究の詳細は宮前多佳子先生の報

告書参照）。 

③結節性多発動脈炎 (PAN)： 

1)PAN WG において小児 PAN の実態把握、啓発

活動を行った。 

2) PAN に関する初の全国疫学調査が進行中で

ある。 

3) 小児慢性特定疾患に PAN として登録されて

いる症例を解析し、その実態を調査する予定で

ある。 

④川崎病 (KD)： 

1）「川崎病性巨大冠動脈瘤」の指定難病追加

申請は認可されなかったが、今後も努力を継続

する。 

2）新型コロナウイルス感染症による緊急事態

宣言下では KD 発生が前年比で約 50%減少してい

たことが川崎病学会運営委員に対するアンケー

ト調査で明らかとなった。2021 年 10 月第 13 回

国際川崎病シンポジウム（会長：鮎澤衛、中村

好一）が Web 開催され、KD および MIS-C に関し、

25 か国、参加者 312 名、282 演題の発表、討論

が行われた。さらに、患者会の国際ミーティン

グが開催され日・米・加・豪の４か国の患者会

活動について情報交換がなされた。国内におけ

る MIS-C の情報収集に努め、KD との異同につい

て議論を進めた。また MIS-C に関する全国調査

も開始となった。 

3）免疫グロブリン重鎖可変領域の構成にかか

わる IGHV3-66 遺伝子の多型と川崎病発症リスク

との関連を明らかにし、報告した。また不全型

川崎病症例や免疫グロブリン＋ステロイド初期

併用療法を受けた症例を対象とした発症リスク

や治療不応および冠動脈病変形成リスクの遺伝

要因に関するゲノムワイド関連解析を進めた。 

(本研究の詳細は尾内善広先生の報告書参照)。 

4）2022 年 11 月「川崎病勉強会 2022 川崎病

の病因と発症機構 アップデート」（日本川崎

病研究センター主催、本班および川崎病の子供

をもつ親の会後援）が開催され、オンライン、

現地参加を合わせて本班班員を含む 160 名以上

が参加した。 

⑤ANCA関連血管炎 (AAV)： 

1) 小児血管炎、MPA/GPA WGに参加した。厚労

省難病・小慢合同委員会（令和 3 年 7 月）に提

言された意見書にある「臨床調査個人票の項目

の簡素化」を目指し、臨床調査個人票・重症度

分類の新様式（案）を協議した。 

2）啓発活動を継続した。 

3）2014年以降の指定難病・小児慢性特定疾病

における MPA、GPA、EGPA のデータを申請中であ

り承認次第解析を行う予定である。 

 

D. 考察 

小児血管炎研究体制は、大型、中小型血管炎

臨床分科会のもとで順調に研究が進めており、

その成果をもとに横断的活動がなされている。 

 

E. 結論 

臨床分科会内で研究を継続し、小児血管炎研

究体制として横断的な情報共有が行われた。 

 

F. 健康危険情報 

 該当なし 

 

G. 研究発表 

1. 論文発表 

1. Kato T, Miura M, Kobayashi T, Kaneko T, 
Fukushima N, Suda K, Maeda J, Shimoyama S, 
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Numano F, Mitani Y, Waki K, Ayusawa M, 

Fukazawa R, Fuse S; Z‐Score Project 2nd 

Stage Study Group. Analysis of Coronary 

Arterial Aneurysm Regression in Patients 
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