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A. 研究目的 

大型血管炎に属する高安動脈炎(TAK)や巨細胞性

動脈炎(GCA)、そしてバージャー病は何れも希少疾患

で、診断・治療法は未だ十分確立されているとは言

えない。本研究は、①TAK, GCA, バージャー病に関

する様々な疫学調査研究などを通じて、わが国での

これらの疾患の臨床像及びその診療と治療の現状を

明らかにすること、②診療ガイドライン（CPG）改訂

などに必要な診療情報の基盤を構築することを通じ

て、患者 QOLの向上に資することを目的とする。 

 

B. 研究方法 

①TAK,GCA,バージャー病の診断基準、重症度分類、

臨床個人調査票の改訂の準備を進める。特に CPG の

改訂に関しては、2024～2025年度に日本循環器学会

ガイドラインシリーズの「血管炎症候群の診療ガイ

ドライン」（2017年版）の改訂班として 2024年 4月

1 日に発足することとなり、合同研究班、班組織の

策定を進めることとなった。それに伴い、ガイドラ

イン改訂の中で TAK と GCA の治療に限定して

Systematic Reviewを行う GRADE法での改訂を行い、

その他の部分は従来の記述的なガイドライン改訂で

行うこととして、改訂を 2部構成で進める方針とな

った。 

②平成 27 年度から実施中の大型血管炎を対象とす

るレジストリー研究（大型血管炎の後ろ向き、前向

き登録研究）のデータ収集と解析を継続して、論文

化を進める。後ろ向き研究では 2007-2014年に高安

動脈炎あるいは巨細胞性動脈炎と診断され、新たに

ステロイド療法を開始した患者、あるいは 0.5mg/kg

以上を開始した再発例、生物学的製剤を開始した再

発例を対象とし、GCA 145名と TAK 166名の臨床情

報を収集して、GCA と TAK における治療の実態を検

討した。TAK 患者で新たに治療を開始した 129 名を

抽出し、後ろ向きに治療開始から 3年間の症例情報

を解析した。 

③臨床個人調査票を用いた疫学研究では、2013年度

のバージャー病の全受給者の解析を行い、論文化し

た。2013年度の TAKの個人調査票（新規登録患者 211

人、継続登録患者 2584人、データ・クリーニング後

の総数 2013人）の解析を行った。多変量解析で、介

護レベルが高い症例に関連する因子を解析して論文

化を進めた。 

④大型血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録

研究の倫理委員会での承認を基幹施設（国立循環器

病研究センター）で得て、大型血管炎臨床分科会の

分担者、協力者の施設で倫理申請を完了した。REDCap

を用いたCRF登録システムで、後ろ向きに TAKと GCA

で心臓血管手術を受けた患者の手術前後の管理、内

科治療の状況・予後などの患者情報の登録を進めた。 

⑤小児血管炎研究グループでは、（１）小児 TAK の

CTP(consensus treatment plan)の作成、（２）小児

TAKの TCZ使用例を含む実態調査を進める。 

⑥AMED難治性疾患実用化研究事業（エビデンス創出）

で 2023年度から採択された「高安動脈炎における血

管合併症バイオマーカーの開発に向けたエビデンス

創出研究」班（研究代表者・中岡良和）と連携する

形で TAK および GCA 患者の便検体と唾液検体を集

積・解析を進めて、大型血管炎患者の腸内細菌叢変

容が心血管関連イベントの発生と関連性を明らかに

する。そのための多施設共同研究体制を本研究班と

共同で構築し、研究計画に関する一括倫理審査を基

幹施設の国立循環器病研究センターで進めた。また、

多施設からの便・唾液検体を国循研究所に集積して、

研究要旨 大型血管炎の疫学調査を実施することなどを通じて、我が国の大型血管炎に関する臨床エ

ビデンスを集積して、診断・治療のガイドラインの作成・改良を推進する。本研究活動によって、医療

者や患者に対して大型血管炎に関連する最新情報を発信して、大型血管炎の医療水準と患者 QOL 向上

に貢献する。 
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解析するフローを検討して、研究方法のフローを確

定した。 

⑦大規模レセプトデータ・DPCデータ（MDVデータ）

を用いた TAKおよび GCA患者における診療実態を明

らかにするために患者背景および治療薬の処方割合

を記述した。 

(倫理面への配慮) 

本研究班で進める疫学調査研究は、疫学研究倫理

指針に基づき、前向き研究に関しては外来受診時に

患者説明書を用いて文書と口頭で説明を行って、研

究協力に関して同意書を文書で取得した。また、後

ろ向き研究に関しては、外来で研究に関するポスタ

ー掲示又は診療科(病院)website に情報を掲示し、

研究対象患者に研究実施を通知した。 

 

C. 研究結果 

①TAK,GCA の CPG の改訂作業、TAK,GCA,バージャー

病の診断基準、重症度分類、臨床個人調査票の改訂

に向けた準備：日本循環器学会と当研究班を中心と

するガイドライン(CPG)改訂の合同研究班を 2024年

度に発足させて、2025年度末に日本循環器学会で改

訂版ガイドラインを発表する予定である。日本循環

器学会ガイドラインシリーズの 1つ「血管炎症候群

の診療ガイドライン」（2017年版）の改訂は、2023

年 5月に ANCA関連血管炎診療ガイドライン 2023が

出版されたばかりであることをふまえ、大型血管炎

臨床分科会の扱う 3疾患（TAK、GCA、バージャー病）

に限定して進めることとなった。日本循環器学会理

事会、ガイドライン部会等の承認を得て、現在まで

にガイドライン改訂班に参加する構成員を確定した。

従来のガイドラインとは異なって、TAK、GCAの 2疾

患の治療については GRADE 法に基づく Systematic 

Review を行って推奨コメントを策定する予定であ

る。TAK,GCA の治療以外とバージャー病の全般につ

いては、従来のガイドラインと同じくナラティブな

記述を中心にするガイドラインとして、2 部構成と

する予定となった。CPG改訂班を 2024年 4月に発足

させて、2026年 3月に改訂版 CPGを発表する予定で

ある。 

また、TAK、GCA、バージャー病の診断基準、重症

度分類、臨床個人調査票の改訂に向けた準備も進め

ている。GCAは 1990年米国リウマチ学会の分類基準

を本邦の診断基準に採用しているが、1990年の分類

基準は感度に問題があり、2022年に大幅に分類基準

が改訂された。本邦ガイドラインも改訂が必要と考

えられ、TAK/GCA の後ろ向きコホートの結果を用い

て 2022ACR/EULARの GCA分類基準のバリデーション

を行い、診断基準案を検討を進めている。 

②大型血管炎を対象とするレジストリー研究（大型

血管炎の後ろ向き、前向き登録研究）前向き研究：

新規登録は 2019年 3月 31日に終了し、191例（TAK70

例、GCA121例）が登録された。3年間の追跡調査が

終了し、REDCap で CRF 情報を入力している。現在、

そのデータ解析を進めており、TAK と GCA の臨床像

の異同やそれぞれの疾患における臨床像を明らかに

しつつある。難病プラットフォームに登録された

TAK,GCA患者で、Delphiで意見統一して作成した寛

解基準と治療目標達成に向けた治療の検証を行う。 

後ろ向き研究：合計 311例（TAK166例、GCA145例）

が登録された。これまで、GCA で 2 報の論文報告を

している。新規発症の GCAと TAKの診断時の所見か

ら 2022ACR/EULARの GCA分類基準のバリデーション

を行い、2022 ACR/EULARの GCA分類基準が本邦の診

断基準と比べて大動脈病変合併 GCAの感度を大幅に

改善して、TAKとの分類能に優れることを確認して、

2022 ACR/EULARの GCA分類基準の問題点も明らかに

し、現在論文投稿中である。  

TAK では、新規発症あるいは再燃し新たに免疫抑

制療法強化が必要であった 185例を登録し、除外患

者以外で発症年齢が明らかな新規発症 TAK 患者 129

例を対象として、解析を進めた。登録患者の 84％が

女性で、平均発症年齢は 35歳であった。主な臨床症

状としては大血管およびその第一分枝に関連した症

状であった。侵される主たる血管部位は、頸動脈、

鎖骨下動脈、大動脈弓、下行大動脈であった。AMED

研究班（針谷班）と当分科会の連携研究で提案（論
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文化）した T2Tに基づく TAK患者における治療開始

1年後の臨床的寛解の達成率 (Sugihara et al. Mod 

Rheumatol. 2022; 32: 930-937)について検討する

と、治療開始 24 週間までに約 83％が一度は寛解を

達成しており、約 40％の患者が臨床的寛解を維持

（24 週までに寛解を達成し、その後 52 週目まで寛

解が維持・継続され、かつ 52 週目の PSL10mg/日以

下が達成）していた。治療開始 52週目までの再発と

関連する因子として、大血管およびその第 1分枝に

関連した症状を有することが挙げられた。また、約

3 分の 1 の患者で画像所見が継続して見られた。以

上の結果を、現在論文投稿中である。 

③臨床個人調査票解析：バージャー病の 2013年度

の臨床個人調査票の解析結果を論文化した

（Watanabe et al. Circ J. 2024 Feb 

22;88(3):319-328. doi:10.1253/circj.CJ-23-

0211. Epub 2023 Jul 7）。 

TAK の 2013 年度の臨床個人調査票解析では、TAK

患者では男性に比べて女性で若年発症に基づく長い

罹患期間が見られること、大動脈弁閉鎖不全の合併

と介護ケアの必要な割合が高いこと、就業率の低い

傾向などが明らかになった。また、介護レベルの高

さと関連する因子に、年齢、脳虚血、視力障害、虚

血性心疾患が抽出された。上記の結果を論文化した

(Yoshifuji et al. Circulation Journal. 2024 Feb 

22;88(3):285-294. doi: 10.1253/circj.CJ-23-

0656. Epub 2023 Dec 19.）。 

④大型血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録

研究：基幹施設の国立循環器病研究センター研究倫

理審査委員会で研究計画が 2021年 4月に承認され、

大型血管炎臨床分科会の分担者・協力者の施設で倫

理申請を進め、14施設で承認されている。REDCapで

CRFの情報入力を進めており、TAK128例と GCA7例の

合計 135例がこれまでに登録されている。 

⑤小児血管炎研究：（１）小児 TAKの TCZ使用例を

含む実態調査：小児 TAKの臨床において、12歳未

満の TAKにおける TCZscの適用拡大や TCZivの適

用取得のメディカルニーズがある。公知申請で適用

拡大を狙うことを前提とし、①日本リウマチ学会、

日本小児リウマチ学会、日本小児循環器学会の会員

の施設における、小児 TAKに対する TCZの使用実態

（有効性・安全性）の調査、②小児 TAK患者の保護

者の意見の集約、③小児例における PK/PDデータの

収集をすすめている。（２）小児 TAKの CTP 

(consensus treatment plan)の作成:前項の TAK使

用実態調査結果を踏まえて検討する。 

⑥AMED難治性疾患実用化研究事業（エビデンス創出）

「高安動脈炎における血管合併症バイオマーカーの

開発に向けたエビデンス創出研究」（研究代表者・

中岡良和）との連携研究：AMED難治性疾患実用化研

究事業（エビデンス創出）「高安動脈炎における血

管合併症バイオマーカーの開発に向けたエビデンス

創出研究」班（研究代表者・中岡良和）と連携する

形で TAKおよび GCA患者の便検体と唾液検体を解析

して、大型血管炎患者の腸内細菌叢変容が心血管関

連イベントの発生と関連するかを明らかにする。本

研究班と連携して多施設共同研究体制を構築して、

研究計画について基幹施設（国立循環器病研究セン

ター）にて一括倫理審査で受け、2024年 2月に承認

された。その後、各施設の機関長からの実施許可を

取っている。各研究施設から検体集積のフローを確

立し、その一環で、患者の便検体と唾液検体からの

DNA抽出作業を自動DNA抽出機で行えるようにした。

また、2024年 3月 27日に WEBで AMED研究班・班会

議を行い、1年間の研究活動に関する報告を行った。 

⑦データベースを用いた疫学研究：2013年 1月から

2022年 7月の MDVデータを使って TAKおよび GCA患

者における患者背景（年齢、性別、併存症等）、治療

薬の処方割合、入院割合を記述した。TAK患者は次の

①－④の条件を全て満たした症例とした。①2013年

1月から 2022年 7月に確定病名として ICD10コード

M314（大動脈弓症候群[高安病]）が一度でも付与さ

れた②ICD10コード M316（その他の巨細胞性動脈炎）

が一度も付与されていない③経口副腎皮質ステロイ

ド（GC）が一度でも処方された④難病外来指導管理

料または難病患者等入院診療加算または小児科療養
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指導料加算のいずれか一つを有する。 

上記①から④の全ての条件を満たした症例数は

1300名（19歳未満：98名、20-64歳：883名、65歳

以上：349名）で年齢の中央値[四分位範囲]は 49 [31, 

65]、女性の割合は 81.2％、高血圧、糖尿病、脂質異

常症の有病率はそれぞれ 52.6%、18.6%、41.4%だっ

た。観察期間中の最大 GC 量（PSL 換算）/日の分布

は0mg超5mg以下は39.0%、5mg超30mg以下が38.7%、

30mg 超は 22.3%、生物学的製剤の処方割合は 30.9%

でそのうちトシリズマブ（TCZ）の処方割合は 24.4%

だった。観察期間中に一度でも入院したことがある

患者の割合は 60.5%でそのうち、入院の契機となっ

た病名が TAKであった入院は 58.2%だった。 

GCA 患者は次の①から③の条件を全て満たした症例

とした。①2013 年 1月から 2022 年 7月に確定病名

として M316（その他の巨細胞性動脈炎）が一度でも

付与されかつ、GCまたは免疫抑制薬が一度でも処方

された 50歳以上②ICD10コード M314（大動脈弓症候

群[高安病]）が一度も付与されていない③難病外来

指導管理料または難病患者等入院診療加算を一度も

有する。上記①から③の全ての条件を満たした症例

数は 722名で年齢の中央値[四分位範囲]は 75 [70, 

80]、女性の割合は 64.7％、高血圧、糖尿病、脂質異

常症の有病率はそれぞれ 51.0%、38.6%、46.8%だっ

た。観察期間中の最大 GC 量（PSL 換算）/日の分布

は0mg超5mg以下は12.9%、5mg超30mg以下が37.5%、

30mg 超は 46.8%、生物学的製剤の処方割合は 41.6%

でそのうち TCZ の処方割合は 40.4%だった。観察期

間中に一度でも入院歴のある患者の割合は 71.4%で、

入院の契機となる病名が GCA であった入院は 28.6%

だった。 

 

D. 考察 

①TAK,GCA の CPG の改訂作業、TAK,GCA,バージャー

病の診断基準、重症度分類、臨床個人調査票の改訂

に向けた準備： 2024年度に CPG改訂作業が開始出

来るように準備を進めている。我が国の TAK,GCA,バ

ージャー病の臨床像、診療事情に基づく新しい CPG

へ改訂されることが期待される。また、GCA診断基準

も国際基準(2022ACR/EULARのGCA基準)に照らして、

改訂されることが期待される。 

②大型血管炎を対象とするレジストリー研究（大型

血管炎の後ろ向き、前向き登録研究）：本レジストリ

ー研究によって、日本での大型血管炎患者の臨床的

な実態が明らかになりつつある。CPG 改訂や診断基

準、重症度の改訂に有益なエビデンスが蓄積される

ことが期待される。 

③臨床個人調査票解析：バージャー病と TAKの臨床

個人調査票の解析から、2 疾患に関する新しい疾患

情報が得られた。TAKの解析からは、TAK患者では男

女で介護度や重症合併症の違いが浮き彫りとなり、

TAK 女性患者の厳しい現状が明らかとなった。早期

診断と治療介入により脳虚血、視力障害、心疾患の

出現を阻止することが患者 QOL改善に繋がると推察

される。 

④大型血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録

研究：本研究の遂行により、TAK 患者と GCA 患者に

対する観血的治療（血管内治療や外科的治療）の周

術期管理の実態と TAK-GCA間の差異、遠隔期の手術

成績に関するエビデンス創出に繋がると期待される。 

⑤小児血管炎研究：12歳未満の TAK患児におけるト

シリズマブ皮下注製剤の適用拡大、トシリズマブ点

滴静注の適用取得が進むことが期待される。 

⑥AMED難治性疾患実用化研究事業（エビデンス創出）

「高安動脈炎における血管合併症バイオマーカーの

開発に向けたエビデンス創出研究」（研究代表者・

中岡良和）との連携研究：本研究を厚労省班と連携

して進めることで、大型血管炎患者の新規バイオマ

ーカーの発見が期待される。 

⑦データベースを用いた疫学研究：大規模データベ

ースを用いて TAK, GCAの診療実態を記述し、治療薬

の処方割合等を算出した。今後、臨床現場における

クリニカルクエスチョンに基づき進める。 

E. 結論 

本研究班の活動を通じて、小児から成人まで大型

血管炎・バージャー病の疫学調査研究を多角的に進
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めて、CPG 改訂のためのエビデンス構築が進むこと

が期待される。また、大型血管炎とバージャー病の

臨床像、診療・治療の実態を明らかにすることで、

患者 QOLの向上に繋がると考えられる。 
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