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A. 研究目的 

難治性血管炎疾患の医療水準の向上や患者の QOL

向上等により、研究開発推進の司令塔として難病・

小児慢性特定疾病対策の推進に貢献することを目的

とする。 

 

B. 研究方法 

本研究では、以下の８指定難病（括弧内は指定難

病告示番号）と、これら以外の難治性血管炎疾患を

対象とする。指定難病：高安動脈炎(40), 巨細胞性

動脈炎(41), 結節性多発動脈炎(42), 顕微鏡的多発

血管炎(43), 多発血管炎性肉芽腫症(44), 好酸球性

多発血管炎性肉芽腫症(45), 悪性関節リウマチ

(46), バージャー病(47)。 

全体目標は以下の 7項目である。1)診療ガイドライ

ン(GL)改訂、2) 診断基準改訂、3) 重症度分類改

訂、4)AMED研究班との共同研究、5)診療実態とその

変化の把握、6)疾患および治療法の普及・啓発 、

7)若手研究者の育成。 

４分科会を設置し、班会議を令和 4 年 6 月 24 日、

令和 4 年 1 月 28 日に、オンラインで開催し研究の

進捗状況を確認した。RADDAR-J[22]には研究分担

者・協力者の施設が参加した。 

(倫理面への配慮)  

研究要旨 【目的】難治性血管炎疾患の医療水準の向上や患者のQOL 向上等により、研究開発推

進の司令塔として難病・小児慢性特定疾病対策の推進に貢献することを目的とする。【方法】班

内に４つの分科会を設置し、各分科会長を中心に 3年度目の研究課題を実施した。【結果】領域横断

分科会ではオンライン市民公開講座、関連学会との合同シンポジウム、血管炎疾患の治療実態につい

てアンケート調査、国際共同研究支援、新規検査および治療の開発状況調査を実施した。臨床病理分

科会では血管炎病理診断コンサルテーション、GCAの大動脈炎病変の特徴、AAVの上気道生検組織の

特徴、結節性多発動脈炎と皮膚動脈炎の病理組織の人工知能による鑑別、FFPE切片を用いた血管壁免

疫グロブリン沈着の検出に関する研究を実施した。大型血管炎臨床分科会では指定難病の通知修正、

診断基準・重症度分類改訂、大型血管炎の前向き研究・後ろ向き研究、臨床調査個人票解析、高安

動脈炎・巨細胞性動脈炎の全国疫学調査、高安動脈炎女性患者と妊娠・出産の実態調査、大型血管

炎の寛解基準と治療目標、治療目標達成に向けた治療戦略策定、大型血管炎の心臓血管手術症例に

関する症例登録研究を実施した。中・小型血管炎臨床分科会では ANCA関連血管炎診療ガイドライン

改訂・刊行、指定難病の通知の修正、診断基準・重症度分類改訂、結節性多発動脈炎の全国疫学調

査、RemIRIT研究データベースの論文作成を実施した。両臨床分科会では【RADDAR-J [22]】（難病プ

ラットフォーム利用）への患者登録を進めた。【考案】これらの研究成果によって、難治性血管炎の

医療水準の均てん化と更なる向上がもたらされた。 
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人を対象とする医学系研究に関する倫理指針を遵守

して実施した。 

C. 研究結果 

1)領域横断分科会： オンライン市民公開講座の追

加の６コンテンツを作製し当研究班ウエブサイトか

ら視聴可能とした。診療実態に関するアンケート調

査を、顕微鏡的多発血管炎・多発血管炎性肉芽腫症、

高安動脈炎・巨細胞性動脈炎についてそれぞれ実施

し、結果を論文化した。妊娠した血管炎患者の国際

レジストリである Vasculitis Pregnancy Registry 

(V-PREG)研究に参加し、患者会と協力のもとで患者

向けハンドアウトの日本語版を作成した。VCRC 

Investigators Meetingに参加し、国際共同研究を促

進した。新規検査および治療の開発状況について収

集した情報を研究班ウエブサイトに掲載した。ANCA

関連血管炎診療ガイドライン作成のシステマティッ

クレビュー(SR)結果を論文化した。 

2)臨床病理分科会：今年度は 5 件の依頼症例に対し

血管炎病理診断コンサルテーションを実施した。巨

細胞性動脈炎の大動脈炎病変の特徴（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、

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）、ANCA 関連血管炎の上気道生検組織

の特徴（筋性動・静脈炎、筋性動・静脈の閉塞）、

結節性多発動脈炎(PAN)と皮膚動脈炎(CA)の病理組

織の人工知能による鑑別（人工知能はPANとCAの画

像を83.5%の確度で鑑別可能）、FFPE切片を用いた血

管壁免疫グロブリン沈着の検出方法の最適化、に関

する研究を進めた。ウエブ版血管炎病理アトラスを

英文化した Expert Perspectives on Pathological 

Findings in Vasculitisを作成し、論文化した。  

3)大型血管炎臨床分科会：高安動脈炎、巨細胞性動

脈炎の難病情報センターの通知改訂と重症度分類改

訂を提案した。高安動脈炎、巨細胞性動脈炎、バー

ジャー病の診断基準ならびに重症度分類の修正希望

を関連学会に承認を依頼して厚生労働省へ提出した。

バージャー病の診断基準の修正案を日本循環器学会

/日本血管外科学会合同ガイドライン末梢動脈疾患

ガイドライン（2021年改訂版）に掲載した。大型血

管炎の前向き研究には 191 例が、後ろ向き研究には

311 例が登録され、本邦の巨細胞性動脈炎の臨床的

特徴・治療反応性論文報告した。2022年米国リウマ

チ学会・欧州リウマチ会議 GCA 分類基準を日本人コ

ホートに適用した際の感度は82.0%、特異度は96.9%

であった。高安動脈炎（投稿中）、バージャー病

（論文化）の臨床調査個人票を解析した。大型血管

炎の心臓血管手術症例に関する症例登録研究では高

安動脈炎68例、巨細胞性動脈炎4例が登録された。

大型血管炎の全国疫学調査結果を論文化した。高安

動脈炎女性患者と妊娠・出産の実態調査を実施し、

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（投稿準備中）。

「AMED難治性疾患実用化研究事業難治性血管炎診療

の CQ 解決のための多層的研究」班との共同研究と

して、大型血管炎の寛解基準と治療目標、治療目標

達成に向けた治療戦略を論文発表した。「小児発症

高安動脈炎の子どもと親のためのガイドブック」を

ウエブ出版し、当研究班ウエブサイトからダウンロ

ード可能とした。「小児リウマチ疾患トシリズマブ

治療の理論と実際」（メディカルレビュー社・監修 

伊藤秀一/森雅亮）を 2023年 3月 27日刊行した。 

4)中・小型血管炎臨床分科会：ANCA関連血管炎診療

ガイドライン改訂では令和 5年 4月に「ANCA関連血

管炎診療ガイドライン2023」を発刊した（難治性腎

疾患に関する調査研究班、びまん性肺疾患に関する

調査研究班との合同編集）。中・小型血管炎５疾患

の指定難病の通知および臨床調査個人票の改定案を

厚生労働省に提出した。結節性多発動脈炎の全国疫

学調査で患者数は 2200人と推計され、男女比は 1：

1.4、診断時の平均年齢は 51.8歳であった。RemIRIT

研究データベースを解析し、リツキシマブによる顕微

鏡的多発血管炎・多発血管炎性肉芽腫症の寛解導

入率 71％、重症感染症の関連因子を論文報告した。

2022 年米国リウマチ学会・欧州リウマチ会議 ANCA

関連血管炎分類基準と厚生労働省診断基準を比較し、

論文化した。ANCA関連血管炎のゲノム解析を進め、
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疾患フェノタイプと関連するバリアントが同定され

た（論文化）。小児慢性特定疾患「川崎病性冠動脈

瘤」から継続した「川崎病性巨大冠動脈瘤」を本班

が代表申請組織となり関連 7学会と共に指定難病疾

病追加申請を行ったが、承認されなかった。 

5)RADDAR-J [22]：高安動脈炎、巨細胞性動脈炎、顕

微鏡的多発血管炎、多発血管炎性肉芽腫症、好酸球

性多発血管炎性肉芽腫症の 5疾患について、難病プ

ラットフォームを用いた【RADDAR-J [22]】を令和 2

年度から開始し、206 例が登録された。今後、各分

科会で解析を行う。難病のゲノム医療推進に向けた

全ゲノム解析」班で ANCA 関連血管炎の全ゲノム解

析を 48例実施した。 

6)医師主導治験（AMED 班との共同研究）：顕微鏡的

多発血管炎および多発血管炎性肉芽腫症に対するト

シリズマブの有効性、安全性、薬物動態に関する医

師主導治験（研究開発代表者 針谷正祥）と協力し

て、医師主導治験を実施した。目標症例数 48 例の

うち 39例を登録し、治験継続中である。 

 

D. 考察 

3年度目の研究活動も COVID-19の影響を大きく受

け、主にオンラインでの会議を主体に、個々の分科

会中心の活動となった。それにもかかわらず、臨床

個人調査票の解析研究、全国疫学研究、各種レジス

トリ研究では、過去 2年度の成果をまとめる形での

論文発表を数多く行うことができた。 

難病プラットフォームを用いた RADDAR-J [22]で

は大型血管炎・中型血管炎５疾患を集積してきたが、

来年度以降はこれらの臨床情報の解析、収集した試

料を用いた二次研究が開始されることが期待される。 

 

E. 結論 

本研究課題の実施を通して、難治性血管炎疾患の医

療水準および患者の QOL の更なる向上に寄与するこ

とができた。 

F. 健康危険情報 

該当なし 

 

G. 研究発表 

1. 論文発表 

・針谷正祥、成田一衛、須田隆文.ANCA 関連血管炎

診療ガイドライン 2023. 診断と治療社.東京. 

・Konda N, Sakai R, Saeki K, Matsubara Y, Nakamura 

Y, Miyamae T, Nakaoka Y, Harigai M. Nationwide 

clinical and epidemiological study of large-

vessel vasculitis in Japan in 2017. Mod Rheumatol. 

2023; road019.  

・Sugihara T, Uchida HA, Yoshifuji H, Maejima Y, 

Naniwa T, Katsumata Y, Okazaki T, Ishizaki J, 

Murakawa Y, Ogawa N, Dobashi H, Horita T, Tanaka 

Y, Furuta S, Takeuchi T, Komagata Y, Nakaoka Y, 

Harigai M. Association between the patterns of 

large-vessel lesions and treatment outcomes in 

patients with large-vessel giant cell arteritis. 

Mod Rheumatol. 2022;roac122.  

・Sugihara T, Nakaoka Y, Uchida HA, Yoshifuji H, 

Maejima Y, Watanabe Y, Amiya E, Tanemoto K, Miyata 

T, Umezawa N, Manabe Y, Ishizaki J, Shirai T, 

Nagafuchi H, Hasegawa H, Miyamae T, Niiro H, Ito 

S, Ishii T, Isobe M, Harigai M. Establishing 

clinical remission criteria and the framework of 

a treat-to-target algorithm for Takayasu 

arteritis: Results of a Delphi Exercise carried 

out by an expert panel of the Japan Research 

Committee of the Ministry of Health, Labour, and 

Welfare for Intractable Vasculitis. Mod 

Rheumatol.2022; 32(5), 930-937 

・Sada KE, Kaname S, Higuchi T, Furuta S, Nagasaka 

K, Nanki T, Tsuboi N, Amano K, Dobashi H, Hiromura 

K, Bando M, Wada T, Arimura Y, Makino H, Harigai 

M.Validation of new ACR/EULAR 2022 classification 

criteria for anti-neutrophil cytoplasmic 

antibody-associated vasculitis. Mod Rheumatol. 

2023 Jan 27:road017. doi: 10.1093/mr/road017. 

・Nagasaka K, Amano K, Dobashi H, Nagafuchi H, 
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Sada KE, Komagata Y, Yamamura M, Kato M, Endo T, 

Nakaya I, Takeuchi T, Murakawa Y, Sugihara T, 

Saito M, Hayashi T, Furuta S, Tamura N, Karasawa 

K, Banno S, Endo S, Majima M, Kaname S, Arimura Y, 

Harigai M. Nation-wide Cohort Study of Remission 

Induction Therapy using Rituximab in Japanese 

patients with ANCA-Associated Vasculitis: 

effectiveness and safety in the first six months. 

Mod Rheumatol. 2022 Dec 8:roac150. doi: 

10.1093/mr/roac150. Online ahead of print. 

・Miyawaki Y, Fujii T, Anan K, Kodera M, Kikuchi 

M, Sada KE, Nagasaka K, Bando M, Sugiyama H, 

Kaname S, Harigai M, Tamura N. Concordance between 

practice and published evidence in the management 

of ANCA-associated vasculitis in Japan: a cross-

sectional web-questionnaire survey. 

Mod Rheumatol. 2022 Oct 1:roac118. doi: 

10.1093/mr/roac118. Online ahead of print. 

・Watanabe R, Oshima M, Nishioka N, Sada KE, 

Nagasaka K, Akiyama M, Ando T, Higuchi T, Inoue Y, 

Kida T, Mutoh T, Nakabayashi A, Onishi A, Sakai R, 

Waki D, Yamada Y, Yajima N, Tamura N, Kaname S, 

Harigai M. Systematic review and meta-analysis for 

2023 clinical practice guidelines of the Japan 

research committee of the ministry of health, 

labour, and welfare for intractable vasculitis for 

the management of ANCA-associated vasculitis. Mod 

Rheumatol. 2022 Sep 16:roac114. doi: 

10.1093/mr/roac114. Online ahead of print. 

・Nagasaka K, Kaname S, Amano K, Kato M, Katsumata 

Y, Komagata Y, Sada KE, Tanaka E, Tamura N, 

Dobashi H, Nanki T, Harabuchi Y, Bando M, Homma S, 

Wada T, Harigai M. Nation-wide survey of the 

treatment trend of microscopic polyangiitis and 

granulomatosis with polyangiitis in Japan using 

the Japanese Ministry of Health, Labour and 
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