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A. 研究目的 

○ 血管炎の病態解明と分類の進歩とともに、従

来結節性動脈周囲炎（PN）と診断されていた疾患

群から、顕微鏡的多発血管炎（MPA）を中心とす

る他の血管炎が独立し、チャペルヒルコンセンサ

ス会議 2012 で、結節性多発性動脈炎（PAN）は、

中型血管を主体とする疾患と定義された。これま

での厚生労働省特定疾患難病疫学調査研究班の調

査は MPA+PAN で登録されていたため、日本におけ

る PANの患者数や特徴については不明である。 

○ これまでに PAN臨床調査個人票を用いて本邦

における PAN 患者の特徴を解析報告してきた。一

方、指定難病の基準は重症度分類３以上であり、

寛解例など医療経済上の利益がなく指定難病登録

されていない症例が存在すると推測され、臨床個

人調査票を用いた調査では本邦の全体像を捉えら

れていない可能性がある。 

○ そこで、アンケート形式での PAN全国疫学調

査により、本邦における PAN の臨床像を明らかに

することを本研究の目的とする。 

 

B. 研究方法 

○ 厚生省研究班作成の「難病の患者数と臨床疫

学像把握のための全国疫学調査マニュアル」に従

い、対象診療科（膠原病内科（免疫内科、リウマ

チ科を含む）（膠原病内科がない場合には一般内

科・総合診療科など）、神経内科、皮膚科、小児

科）ごとに、次の４条件を満たす医療機関を選択

した。病床数等により層別化し各層の抽出率を設

定した（1.全病院が対象。2.抽出率は全体で約

20％。3.抽出は層化無作為抽出、8層：① 大学医

学部（医科大学）附属病院、② 500 床以上の一般

病院、③ 400～499 床の一般病院、④ 300～399 床

の一般病院、⑤ 200～299 床の一般病院、⑥ 100

～199 床の一般病院、⑦ 99 床以下の一般病院、

⑧ とくに患者が集中すると考えられる特別な病

院（特別階層病院）。4.各層の抽出率はそれぞれ

100％、100％、80％、40％、20％、10％、5％、

100％）。 

○ 抽出した医療機関に、一次調査票を郵送し、

2020年度（2020年4月1日から2021年3月31日）

に PAN と診断されている入院または通院（新規・

再来）患者について調査し、PAN 患者ありの施設

には、二次調査票を郵送し、各患者の年齢や各種

所見、治療内容等の情報を収集した。  

○ 一次調査の結果より、本邦における PAN推計

患者数を算出した。 

○ 二次調査結果より、男女比、発症年齢、PAN

○ 研究要旨 本邦における結節性多発動脈炎（PAN）の臨床像を明らかにすることを目的に、PAN 全

国疫学調査を実施した。その結果、本邦における PAN患者数は、2200人（95％信頼区間：1800-2600）

と推計された。二次調査より、男女比は 1：1.4、診断時の平均年齢は 51.8 歳（標準偏差 17.7）であ

った。診断、臨床症状、治療、予後などを解析し得た。 
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の診断、臨床症状、治療、予後を集計解析した。 

(倫理面への配慮) 

本研究は、東邦大学医療センター大森病院倫理委

員会にて承認されている。 

 

C. 研究結果 

○ 一次調査では 4148施設のうち 2235施設から

回答が得られた。PAN患者ありと回答した228施設

より報告された合計患者数は 868 名で、男性 392

名、女性 470 名、不詳 6 名で、患者数の男女比は

1：1.2 であった。全国の PAN 患者数は 2200 人

（95％信頼区間：1800-2600）と推計され、診療科

別には膠原病内科、小児科、神経内科、皮膚科が

それぞれ1600人（1300-1900）、20人（10-30）、330

人（20-640）、320人（220-430）であった。 

○ 二次調査では 147施設から回答が得られ、報

告された合計患者数は 564 名で、男性 233 名、女

性 329名、不詳 2名で、男女比は 1：1.4、診断時

の平均年齢は51.8歳（標準偏差17.7）であった。

厚生労働省の PAN 診断基準による Definite は 391

例、Probable は 140 例、うち皮膚動脈炎の診断基

準も満たすのは 150 例で、指定難病受給者証所持

数は 332名であった。 

○ 診断のために血管造影検査を施行した 184名

（32.6％）中、有意所見を認めたのは 112 名

（19.9％）、病理学的検査を施行した468名（83.0％）

中 356 名（63.1％）で壊死性血管炎の所見を認めた。

生検部位は皮膚が最多で 397 例、次ぐ筋肉は 40 例

であった。MPO-ANCA陽性は30例（5.3％）、PR3-ANCA

陽性は 4例（0.7％）であった。 

○ 臨床症状は皮膚症状が 451 例（80.0％）で最

多、次いで骨・関節・筋症状が 277 例（49.1％）、

発熱 248 例（44.0％）、脳・神経症状が 239 例

（42.4％）であった。 

○ 治療としてはステロイドが 529 例（93.8％）、

ステロイドパルスは 117 例（20.7％）、免疫抑制薬

は434例（77.0％）（アザチオプリン256例、シクロ

ホスファミド 211例、メトトレキサート 130例）で

投与されていた。 

○ 最重症時の予後不良因子は 0 点が 93 名

（17.1％）、1 点が 266 例（48.9％）、2 点が 153 例

（28.1％）、3 点が 21 例（3.9％）、4 点が 4 例

（0.1％）、5点が 7例（1.3％）であった。調査時点

で治療開始後 6ヵ月以上が経過していたのは 532例

（94.3％）で、うち 469 例（88.2％）は寛解状態に

あった。再燃を経験した症例は 239 例（44.9％）で、

その治療はステロイド増量が 204 例、免疫抑制薬追

加が 150例であった。 

 

D. 考察 

○ 全国疫学調査の一次調査で得られた PANの推

計患者数は、令和元年の指定難病の申請数 2273人

とほぼ同等であった。これまでに行った臨床個人

調査票を用いた解析は、新規に登録された PAN 患

者を対象とし、ANCA 陰性例を中心に解析した。男

女比や発症時の平均年齢は全国疫学調査結果と同

様であった。臨床個人調査票の解析症例の多くは

初期治療が解析されたものと考えられるが、全国

疫学調査では、免疫抑制薬が投与された患者割合

が多くなっており、寛解維持療法や再燃時に免疫

抑制薬が多く用いられたと考えられる。 

 

E. 結論 

○ 全国疫学調査の結果は、患者背景については

臨床個人調査票解析結果と同様であったが、本研

究により全経過中に出現する再燃率や治療の変化

等の新規情報が得られた。 

 

F. 健康危険情報 

○なし。 
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