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A. 研究目的 

小児領域における難治性血管炎および周辺疾患

（高安動脈炎、結節性多発動脈炎、ANCA関連血管炎、

川崎病）の研究を横断的に推し進める。 

 

B. 研究方法 

【小児血管炎研究】1) 小児血管炎疾患について

研究状況の情報共有を図る。2) 小児血管炎研究合

同シンポジウムを開催する。 

【高安動脈炎, TAK】1）小児 TAK のトシリズマブ

(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、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、小児 TAK患者

の保護者の意見の集約、小児例における PK/PDデー

研究要旨 小児血管炎研究は、高安動脈炎、結節性多発動脈炎、ANCA 関連血管炎、川崎病を研究対象疾患

とし、中・小型血管炎臨床分科会、大型血管炎臨床分科会の中で研究を進めつつ小児血管炎研究および啓

蒙活動を横断的に推し進めた。小児高安動脈炎におけるトシリズマブ使用実態調査を開始した。結節性多

発動脈炎は全国調査が進行中である。川崎病においては発症リスク、重症化リスクに係る遺伝要因の探索、

新型コロナウイルス感染症下での川崎病の発生状況、COVID-19関連多系統炎症性症候群(MIS-C)と KDとの

関連についての全国実態調査を展開した。ANCA関連血管炎では学会学術集会でのワークショップ・シンポ

ジウム開催や論文作成を中心に啓蒙活動を行った。 

小児血管炎の診断基準・治療指針・重症度分類、疫学調査、小児から成人への移行期医療、妊娠・出産な

どについての研究を進め、成人血管炎と対比することで小児血管炎の特徴を明らかにする。さらに、シン

ポジウム、公開講座などを企画、開催し啓発活動を行っていく。 
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タの収集をすすめる。2）小児 TAKの CTP(consensus 

treatment plan)の作成；前項の TAK 使用実態調査

結果を踏まえ検討を行う。 

【結節性多発動脈炎, PAN】 中・小型血管炎臨

床分科会において小児を含むPANの実態調査に加わ

る。 

【川崎病, KD】1) KDの発症リスク、重症化リス

クに係る遺伝要因を探索する。2) 新型コロナウイ

ルス感染症下での KD の発生状況、COVID-19関連多

系統炎症性症候群(MIS-C)とKDとの関連について全

国調査を展開する。3) KD 既往患者、家族を対象と

した勉強会、公開講座を開催する。 

【ANCA関連血管炎, AAV】1）小児血管炎、MPA/GPA 

WG に参加し活動を行う。2）小児 AAVにおける啓蒙

活動を行う。3）2014 年以降の指定難病・小児慢性

特定疾病における MPA、GPA、EGPA のデータを解析

する。 

 

(倫理面への配慮) 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針に則って実施した。 

 

C. 研究結果 

【小児血管炎研究】小児血管炎研究合同シンポジ

ウムはこれまでに 2回開催されてきた。第 3回を企

画する。 

【TAK】1), 2)ともに関連学会と連携してすすめ

る。現在 PMDA との交渉を前提として中外製薬の意

向を確認中である．2)については、1)を先行し適切

な段階で北米の CARRA(The Childhood Arthritis 

and Rheumatology Research Alliance)のメソッド

をモデルに本邦の小児リウマチ医を中心としたコ

ンセンサスを取りまとめる予定である。 

【PAN】中・小型血管炎臨床分科会の中で PAN全国

疫学調査が継続している。現在、一次調査が終了し、

今後二次調査を行う予定である。 

【KD】1) 昨年に引き続き易罹患性の顕著な違い

がみられた一卵性双生児とその両親の全ゲノムシ

ークエンスデータの解析、ステロイドによる強化初

期治療を受けた際の重症化リスクの遺伝要因に関

するゲノムワイド関連解析を進めている。後者にお

いては複数見出された候補領域の関連を別の患者

パネルで検証する中で、ステロイドによる強化の有

無にかかわらず初期治療への抵抗性と関連する遺

伝子バリアントが特定されている。2) MIS-Cに関す

る全国調査が日本川崎病学会、日本小児科学会、日

本集中治療医学会、日本小児循環器学会、日本川崎

病研究センターの協力の下で実施され、2023年末ま

でに約 100例の臨床像が報告された。SARS-CoV-2感

染後に発症した川崎病との比較により両者の相違

点が明確になってきた一方、鑑別が難しい例の存在

も確認された。3) 2024年３月に「川崎病勉強会 2023」

を開催し、川崎病研究者、親の会など約 130名が登

録参加した。 

【AAV】 1）小児血管炎、MPA/GPA WGに参加・解

析を継続する。2）指定難病・小児慢性特定疾病にお

ける MPA、GPA、EGPAのデータを調査中である。 

 

D. 考察 

小児血管炎研究体制は、本年度も継続した活動を計

画、実施している。 

 

E. 結論 

臨床分科会で研究を継続すると共に、小児血管炎研

究体制として横断的な情報共有を行うために活動

する。 

 

F. 健康危険情報 

該当なし。 
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