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A. 研究目的 

○ 本邦においては、結節性多発性動脈炎（PAN）

は、厚生労働省により定められた指定難病に含まれ

ており、2020年度の登録患者は 2,347人であった。

しかしながらその登録基準は重症度分類の3以上で

あり、寛解例などは含まれず、PAN 全ての患者は登

録されていない。また、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ていった

経緯より、2005年までは PAN は MPAと共に PNとし

て登録されていた。そのため、以前より PANに登録

されている患者にMPAが含まれている可能性もある。

これらの理由より、本邦における PANの患者数は指

定難病の登録数とは異なると考えられる。 

○ 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。しか

し、上述の理由により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の患者数、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。 

 

(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

会にて承認された後に施行した。 

 

C. 研究結果 

○ 本邦の 15,652の病院のうち、一次調査を 4,148

施設（膠原病内科：1,517、神経内科：871、皮膚科：

938、小児科：822施設）に送付し、うち 2235施設

から回答が得られた（全体の回答率 53.9%。膠原病

内科：44.4%、神経内科：52.2%、皮膚科：53.7%、小

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。一次調査の結果、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、男女比は 1：1.2であった。PANの推定有病率は 100万人あたり 17.4人（14.3～21.4人）
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児科：73.2%）。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名であり、患者数の男女比は 1：

1.2 であった。診療科別では、膠原病内科：668人、

神経内科：43人、皮膚科：142人、小児科：15人で

あった。 

○ 上記の結果より、推計患者数を算出したとこ

ろ、全国の PAN患者数は 2,200人（95％信頼区間：

1,800-2,600）と推計され、診療科別には膠原病内科、

神経内科、皮膚科、小児科がそれぞれ 1,600 人

（1,300-1,900）、330人（20-640）、320人（220-430）、

20 人（10-30）であった。 

○ 日本の人口から、日本における PAN の推定有

病率は 100万人あたり 17.4人（14.3～21.4人）と

計算された。 

 

D. 考察 

○ 本研究は、日本の PAN 患者数を推定した初め

ての全国疫学研究である。これまでの世界各国、各

地の疫学調査では、PAN の推定有病率は、100 万人

当たり 0～33 人であった。これらの多くの研究は、

本研究と比較して患者数が少なく、また、用いた診

断基準も異なり、地域差も結果の違いに影響してい

る可能性がある。本研究は最も大規模な解析である。 

○ 本研究における男女比は 1：1.2であった。こ

れは、我々が 2013年から 2014年にかけて新たに臨

床調査個人票に登録された PAN患者 178人を解析し

て得られた男女比 1：1.1と同様であった。 

○ 本調査の結果から推定される PAN 患者数は

2,200人であり、2020年度の重症 PAN患者として指

定難病に登録されている2,347人とほぼ同数であっ

た。指定難病には、重症指定基準を満たさない軽症

患者や寛解患者、また経済的有益性が無いなどの理

由で登録されなかった患者もいる可能性がある。し

かし、本研究からの推定患者数は、予想に反して指

定難病登録患者数とほぼ同数であった。指定難病登

録には、MPA患者が PAN患者と混在している可能性

がある。本研究では、医師により PAN と診断され、

厚生労働省の基準を満たす患者を対象とした。した

がって、PAN 患者数は正確な推定値であると考えら

れる。 

○ 診療科ごとの患者数については、推定患者数

の約 70％が膠原病内科で治療を受け、神経内科と皮

膚科の患者数はそれぞれ 15％であった。小児科医が

治療を受けている患者は推計で 20 人であり、小児

PAN 患者はまれであることを示唆している。 

○ 本研究のリミテーションを以下に記載する。

PAN 患者はさまざまな診療科で治療されるため、一

部の患者は本調査対象診療科以外の診療科で治療

を受けていると考えられ、患者数が過小評価された

可能性がある。逆に、患者によっては複数の診療科

で診察を受け、二重にカウントされている可能性を

否定出来ない。さらに、すべての病院から回答が得

られたわけではないため、得られた結果は施設によ

る偏りの影響を受けた可能性がある。さらに、診療

所はこの調査には含まれていないため、患者数を過

小評価した可能性がある。しかし、難治性疾患患者

の多くは、大規模病院で継続的に診断・治療される

傾向にあり、診療所でフォローアップされる患者は

少ないと考えられる。 

 

E. 結論 

○ この疫学調査により、本邦における PAN の患

者数と男女比が明らかになった。今後二次調査の解

析、報告を進めていく。 

 

F. 健康危険情報 

○なし。 
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