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A. 研究目的： 
難治性血管炎班で扱う指定難病 9 疾患のうち、

中・小型血管炎には ANCA関連血管炎（AAV）の 3

疾患（顕微鏡的多発血管炎/MPA、多発血管炎性

肉芽腫症/GPA、好酸球性多発血管炎性肉芽腫症

/EGPA）のほか結節性多発動脈炎（PAN）、悪性関

節リウマチ(MRA)が含まれる。本分科会の研究目

的は、これらの対象疾患について、診療ガイド

ライン（CPG）等の作成・改訂と関連学会等の承

認取得、既作成 CPG のモニタリングと評価、重

症度分類および厚労省診断基準の改訂、臨床調

査個人票解析、臨床試験を、他分科会や AMED 班

とも協力して実施し、これらの研究を通じて、

これらの各疾患の診療実態を解明し、診療水準

の向上と普及啓発を図ることを目的とする。小

児血管炎も 2017 年度より難治性血管炎班の調査

対象疾患に加わり、当分科会でも取り扱う。血

管炎の自然歴・予後因子の解明と新規治療法開

発を目指す血管炎前向きコホート研究（難病プ

ラットフォーム研究 RADDAR-J）にも全面的に協

力する。 

 

B. 研究方法： 

3年間を通じて、ANCA関連血管炎診療 GL改訂、

指定難病の通知および重症度分類の改訂、

RemIRIT 研究データベース解析、診断基準の作

成・改訂準備、臨床調査個人票解析、ANCA 陽性

間質性肺炎の疫学研究（びまん性肺疾患班との

共同研究）などの課題を進める。  

 

①については分科会全体で、②～⑤について

は 4つの WG（MPA/GPA,EGPA, PAN, MRA）を中

心に検討を進める。 

MPA/GPA：〇古田（リウ）、長坂（リウ）、原

（腎）、岸部（耳鼻）、神田隆（神経）、神

田祥（小児） 

EGPA：〇天野（リウ）、駒形（リウ）、佐田

（腎リ）、関谷（呼）、小林（神経） 

PAN : 〇南木（リウ）、川嶋（腎リ）、伊藤秀

（小児）、川添（リウ）、小寺（皮膚） 

MRA：〇土橋（リウ）、安倍（リウ）、川上

（皮膚）、林（リウ）、坂東（呼吸） 

 

① ANCA関連血管炎診療ガイドライン改訂：初版

同様、テキストと CQ の 2 部構成とし、難治

性血管炎班に加えて難治性腎障害・びまん性

肺疾患班との 3 班合同制作で進める。統括委

員会（〇要、針谷、佐田、長坂）の基本方針

のもとパネル委員会と若手で構成されたシス

テマティックレビューチームで CQ と推奨の

改訂を行い、編集委員会（編集委員長：針谷）

でテキストと CQ・解説の執筆を進め、2023

年発行を目指す。 

② 指定難病の通知および臨床個人調査票の改

訂：各指定難病（MPA/GPA, EGPA, PAN, MRA）

について、各疾患の難病ホームページの通知

研究要旨：中・小型血管炎に属する抗好中球細胞質抗体（ANCA）関連血管炎 3疾患、すなわ

ち、顕微鏡的多発血管炎(MPA), 多発血管炎性肉芽腫症（GPA）、好酸球性多発血管炎性肉芽

腫症（EGPA），および、結節性多発動脈炎（PAN）、悪性関節リウマチ(MRA)の指定難病 5疾

患うち、MPA, GPAを含む ANCA関連血管炎診療ガイドラインの改訂版の 2023 年発行に向

け、基本方針にしたがった改訂作業を進め、近日中に出版予定である。また、これら指定難

病 5疾患につき、難病ホームページの通知文および重症度分類の修正案を作成した。また、

MRA に続いて PAN, MPA/GPAの臨床調査個人票解析、RemIRIT 研究データベース解析を終了

し、初めてとなる PAN全国疫学調査にも着手した。残る EGPAや小児等も含めた臨個票解析

の準備、ANCA 陽性間質性肺炎の疫学研究の準備も進めた。 

 



 

46 
 

の記載、重症度分類ならびに臨床個人調査票

の改訂などに対処する。 

③ 臨床調査個人票解析：MRA に続き、PAN、

MPA/GPA の臨個票データベースをもとに疫学

的解析を行う。 

④ PAN の全国疫学調査：PAN に関する初の全国

疫学調査を行う。 

⑤ 指定難病の診断基準改訂の準備・検討： 

DCVAS の新分類基準の発表を受けてわが国に

おける AAV（ＭPA・GPA、EGPA）の診断基準と

の比較と検証を行う。 

⑥ RemIRIT 研究の解析と報告：本邦におけるリ

ツキシマブ使用の実態を明らかにする。 

⑦ ガイドラインの評価・普及： ANCA 関連血管

炎ガイドライン 2017 の評価・使用実態に関

するアンケート調査を行う（横断分科会と協

力）。血管炎症候群治療の手引き（APS, EGPA、

PAN, MRA）を完成し、今後の評価の準備を行

う。 

⑧ ANCA 関連血管炎のゲノム解析： 研究班のデ

ータベースを利用し、日本人集団における

AAV の疾患感受性および臨床所見に関連する

バリアント探索を行う。 

⑨ その他：びまん性肺疾患班と共同で ANCA 陽

性間質性肺炎の疫学研究の準備を行う。 

 

(倫理面への配慮) 

各臨床研究は、実施施設の倫理委員会の承認

のもとに進め、個人情報にも十分な配慮のも

とに進めた。 

 

C. 研究結果： 

分担研究者および WG のメンバーを中心に、ガ

イドラインの改訂作業および各テーマごとの取り

組みを進めた。 

① ANCA関連血管炎診療ガイドライン改訂：統括

委員会の基本方針に従って改訂版作成作業を

進めた。昨年度までにパネル委員会（天野・

川上・岸辺・土橋・南郷・坂東・廣村・村

川・和田 各先生）において 6つの新規 CQ(下

記)、および改訂の必要な 4 つの CQ を選別し

た。 

〇新規 CQ（6個） 

--------------------------------------------
（寛解導入治療） 

・MPA/GPAの寛解導入治療で CYまたは RTXを用

いる場合は GC標準用量と GC減量投与ではどち

らが有用か？ 

・MPA/GPAの寛解導入治療で CYまたは RTXを用

いる場合は、アバコパンと GCのどちらの併用

が有用か？ 

（寛解維持治療） 

・MPA/GPAの寛解維持治療では、AZAの短期間投

与と長期間投与のどちらが有用か？ 

・MPA/GPAの寛解維持治療では RTXの定期的投与

と末梢血 B細胞数/ANCA値に応じた投与のどち

らが有用か？  

・MPA/GPAの寛解維持治療では、RTXの短期間投

与と長期間投与のどちらが有用か？  

・MPA/GPAの寛解維持治療では、GC+AZA+ベリブ

マブと GC+AZAのどちらが有用か？ 

-------------------------------------------- 

新規・改訂の 10個の CQについて、2名 1組か

らなるシステマティックレビュー（SR）チーム

の分担により、2021 年 10月までに SRを終了

した。その結果に基づき、2021年 11月 3日と

11月 23日、2022年 1月 29日の計 3回のパネ

ル会議（パネル員に患者代表 2名も参加）で推

奨案と推奨グレードを検討、統括委員会での調

整を経て、全 CQと新規・改訂 CQの推奨文の最

終案を確定した。SRの過程に関しては論文化

が完了している（Watanabe R et al. Mod 

Rheumatol 2022)。 

テキスト部分についても構成を改訂し、そ

れぞれの執筆が完了した。各推奨の解説とあ

わせてガイドラインの暫定版が完成、2022年

中に関連学会に査読を依頼し、最終調整を経

て最終版を完成、近日中に出版予定である。 
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② 指定難病の通知および臨床調査個人票の改

訂：厚労省より、中小型分科会の担当する 5

疾患について、通知の変更に関する調査票

（重症度分類・診断基準）および臨床個人調

査票の修正依頼があり、それぞれ WG を中心

に取りまとめ作業を行い、提出済みである。

このうち AAV3 疾患および PAN の重症度分類

については今回、客観的基準を取り入れて大

幅な修正を行った。臨個票とともに改正版公

表に向けた最終作業が進んでいる。 
 

③ 臨床調査個人票の解析：MRAの 2003年～2013

年の臨床調査個人票の解析を進め、年次ごと

に疾患活動性や重症度の低下、使用ステロイ

ド量の減少、および社会活動の向上が見られ

ることが明らかとなり、報告した（Abe Y et 

al.2021）。PAN, MPA/GPAについても解析が終

了 し 、 そ れ ぞ れ そ の 結 果 を 報 告 し た

（Kawazoe M et al.2022, Nagasaka K, 2021）

（MPA/GPA の詳細は別項参照）。EGPA につい

てもデータを入手し、解析を開始する予定で

ある。 

④ PAN の全国疫学調査：PAN-WG を中心に初めて

の PAN に関する全国疫学調査を立案し、昨年

度の一次アンケート調査の結果に基づいて、

今年度に二次調査を実施し、個別の症例デー

タを収集した。現在、調査結果の解析を実施

中であり、解析結果を報告予定である（詳細

は別頁参照）。 

⑤ 指定難病の診断基準改訂の準備・検討：診断

基準の改訂については、最近発表された

DCVASの新分類基準（ACR/EULAR2022）のわが

国のコホート（ReMIT-JAV/RPGN）への適用可

能性の検証、厚労省基準との比較をおこなっ

た（詳細は別頁参照）。この結果に基づき、

厚労省基準の改訂の準備を進めてゆく。EGPA

の診断基準の改訂に向けた検討を開始する予

定である。 

⑥ RemIRIT 研究の解析と報告：解析の結果、わ

が国におけるリツキシマブの診療実態が明ら

かとなった。具体的には、寛解導入率

（71％）、寛解未達成と重篤合併症/感染症と

の関連性、重症感染症の関連因子（高齢、呼

吸器疾患合併）などが示され、報告した

（Nagasaka K, et al. Mod Rheumatol 2022）

（詳細は別項参照）。 

⑦ ガイドラインの評価・普及：血管炎症候群治

療の手引き 2020（APS, EGPA, PAN, MRA）が

2021年 3月出版された。また、横断分科会主

導にてガイドラインの周知度・遵守度のアン

ケート調査が進められ、診療科ごとの違い等

が明らかとなった。 

⑧ ANCA 関連血管炎のゲノム解析： 遺伝学的解

析の結果、MPO-AAV 関連バリアントや ILD 合

併の有無に関連する候補領域の存在のほか、

EGPA の MPO-ANCA 陽性・陰性群で異なる HLA

領域が関連していることが明らかになった。 

 

D. 考 察：ガイドライン改訂版の完成や指定難

病の記載の変更、重症度分類や新しい臨床個

人調査票の改訂を順調に進め、終了すること

ができた。小児班、他の分科会、AMED班、患

者会や関連団体とも連携も円滑に行われ、各

研究目標を達成と残された課題（診断基準の

改訂など）の取りまとめを行ってゆく。  

E. 結 論：診療ガイドライン改訂を含む、当初

の研究計画の着実な達成により、難治性血管

炎各疾患の実態解明と普及啓発が進み、診療

水準と予後の向上に寄与できると期待される。 
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