
5 

研究代表者： 

田村 直人 

研究分担者： 

藤井 隆夫 

河野 肇 

杉山 斉 

橋本 求 

石津 明洋 

川上 民裕 

高橋 啓 

宮﨑 龍彦 

倉田 厚 

中岡 良和 

石井 智徳 

内田 治仁 

杉原 毅彦 

新納 宏昭 

吉藤 元 

渡部 芳子 

前嶋 康浩 

土橋 浩章 

佐田 憲映 

坪井 直毅 

長坂 憲治 

南木 敏宏 

廣村 桂樹 

古田 俊介 

原 章規 

佐伯 圭吾 

厚生労働科学研究費補助金 
難治性疾患政策研究事業 

難治性血管炎の医療水準・患者QOL向上に資する研究班 

令和 5年度 総括研究報告書 

難治性血管炎の医療水準・患者 QOL向上に資する研究 

順天堂大学・大学院医学研究科 教授 

和歌山県立医科大学・医学部 教授 

帝京大学・医学部 教授 

川崎医療短期大学・医療介護福祉学科 教授 

大阪公立大学・大学院医学研究科 教授 

北海道大学・大学院保健科学研究院 教授 

東北医科薬科大学・医学部 教授 

東邦大学・医学部 教授 

岐阜大学・医学部附属病院 教授 

東京女子医科大学・医学部 教授 

国立研究開発法人国立循環器病研究センター・研究所・血管生理学部 部長 

東北大学・東北大学病院 特任教授 

岡山大学・学術研究院医歯薬学域 教授 

東邦大学・医学部 准教授 

国立大学法人九州大学・大学院医学研究院 教授 

国立大学法人京都大学・大学院医学研究科 講師 

川崎医科大学・医学部 講師 

東京医科歯科大学・大学院医歯学総合研究科 准教授 

香川大学・医学部 准教授 

高知大学・医学部 特任教授 

藤田医科大学・医学部 教授 

東京医科歯科大学・医学部医学科 非常勤講師 

東邦大学・医学部 教授 

国立大学法人群馬大学・大学院医学系研究科 教授 

千葉大学・医学部附属病院 特任准教授 

金沢大学・医薬保健研究域医学系 准教授 

公立大学法人奈良県立医科大学・医学部 教授 



 

6 

 

川崎 綾 筑波大学・医学医療系 助教 

樋口 智昭 東京女子医科大学・医学部 特任講師 

安倍 能之 順天堂大学・大学院医学研究科 助教 

坂東 政司 自治医科大学・医学部 教授 

駒形 嘉紀 杏林大学・医学部 教授 

猪原 登志子 

(伊藤登志子) 
京都府立医科大学・附属病院臨床研究推進センター 講師 

研究要旨 【目的】難治性血管炎の診療、研究開発における中心的組織として、指定難病および小児慢性疾

患の難治性血管炎疾患を対象とし、難病・小児慢性特定疾病対策の推進を図り、難治性血管炎疾患の医療水

準や患者の QOL向上に貢献する。全体の主要な目的である、1)血管炎に関する啓蒙・知識の普及、2)診療ガ

イドライン（CPG）改訂、3)血管炎診療、CPG、診断基準、重症度分類の検証、研究、4)AMED申請研究課題の

連携推進、5)国際的活動の推進、等を行う。【方法】研究班全体として JPVAS 血管炎前向きコホート研究を

推進するとともに、5つの各分科会を設置し、各分科会で分科会長を中心に研究課題の継続、初年度の新規

研究を検討、実施した。【結果】領域横断分科会では、好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の診療実態に関する

アンケート調査を行った。大型血管炎診療実態アンケート解析結果を論文化した。患者会と連携し研究班ホ

ームページを改訂した。日本脈管学会、日本サルコイドーシス/肉芽腫症学会でそれぞれ合同シンポジウム

を行い、血管炎診療の最新知識を共有した。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を継

続し、11件について報告した。血管炎病理診断に有用な染色法等の開発と普及・均てん化のために「血管炎

病理診断のために有用な染色プロトコル集」作成することとし、目次と分担執筆者を決定した。大型血管炎

臨床分科会では、大型血管炎診療ガイドライン改訂の体制整備を行い、若手研究者を募りステマティックレ

ビューを開始した。後ろ向きコホート研究を用いた巨細胞性動脈炎の診断基準案の検討を開始した。後ろ向

きコホート研究 311 例の解析結果を用いて、2022ACR/EULAR 分類基準の巨細胞性動脈炎分類能に関する論

文、高安動脈炎の治療経過に関する論文を投稿した。前向き研究 191例の臨床像に関する論文を準備中であ

る。バージャー病、高安動脈炎の個人調査票解析結果をそれぞれ論文化した。AMED研究班と連携し高安動脈

炎合併症バイオマーカーに関する多施設研究を開始した。手術症例登録研究の解析、MDVデータを用いた疫

学研究、小児高安動脈炎におけるトシリズマブ適応の検討などを実施した。中・小型血管炎臨床分科会では、

2022ACR/EULAR 分類基準の日本人患者の分類能を論文化した。JPVAS 前向きコホート（RADDER-J）の中間解

析を計画した。ANCA関連血管炎に伴う間質性肺疾患の診療実態、診断、治療、予後の収集項目と解析法につ

いて検討した。好酸球性多発血管炎性肉芽腫症ガイドライン改訂を準備した。結節性多発動脈炎の全国疫学

調査の解析を行った。C5a受容体阻害薬投与患者のレジストリを新たに構築し、安全性、有効性の前向き研

究を開始した。国際臨床研究分科会では、アジア環太平洋リウマチ学会（APLAR）と共同で高安動脈炎国際

シンポジウムを開催した。VCRC Investigators Meeting に参加して意見交換を行い、患者妊娠登録研究

VPREG、AAV-PRO Japanese translation project、AAV during COVID-19 pandemic 観察研究継など国際共同

研究を促進した。患者会の国際活動の支援を行った。International Vasculitis Workshopの準備に協力し

た。【考案】これらの研究を発展させ、さらなる成果を得ることにより、難治性血管炎の医療水準や患者の

QOL向上に貢献が可能であると考えられる。 

 

研究の実施経過：各分科会長と密に意見交換し、全体および分科会ごとの研究課題を確認して、必要な研究

を立案し開始した。令和 5年 6月 23 日に第 1 回、12月 22 日に第 2 回の班会議をハイブリッドで開催し、

進捗状況を確認した。 
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A. 研究目的 

難治性血管炎の診療、研究開発における中心的組

織として、高安動脈炎、結節性多発動脈炎、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、巨細胞性動脈炎、悪性関節リ

ウマチ、バージャー病（指定難病）および川崎病性

冠動脈瘤、急速進行性糸球体腎炎（MPA/GPAに伴うも

のに限る）（小児慢性特定疾患）を対象とし、難病・ 

 

小児慢性特定疾病対策の推進を図り、1)血管炎に

関する啓蒙・知識の普及、2)血管炎診療ガイドライ

ン（CPG）作成・改訂、3)CPG、診断基準、重症度分

類に関する検討・研究、4)AMED申請研究課題の連携

推進、5)国際的活動の推進、などを主要な活動とし

て、難治性血管炎疾患の医療水準や患者の QOL向上

に貢献することを目標とする。 

 

B. 研究方法 

具体的な目標として、1)大型血管炎診療ガイドラ

イン改訂、2) 診断・分類基準の検証、3)診療実態調

査実施（エビデンス-プラクティスギャップ評価）、

4) 関連学会および患者会との連携推進による疾患

啓蒙、治療法の普及・啓発、5)AMED「高安動脈炎に

おける血管合併症バイオマーカーの開発研究」のバ

イオマーカー探索研究の共同推進、（6)国際臨床研究、

国際活動の活性化、7)血管炎レジストリ研究の推進、

8)血管炎病理診断に有用な染色法の提案と均てん化、

8）小児血管炎の診療課題の検討、等を具体的な目標

として以下のことを行った。 

 研究班全体では、難治性血管炎の診療実態、診断、

病態、治療と予後を検討するため、JPVAS血管炎前

向きコホート研究（RADDAR-J [22]）を継続、登録を

推進した。本研究班は、領域横断分科会（分科会

長：藤井隆夫）、臨床病理分科会（石津弘明）、大型

血管炎臨床分科会（中岡良和）、中・小型血管炎臨

床分科会（土橋浩章）、国際臨床研究分科会（駒形

嘉紀）の５つの分科会と小児血管炎研究体制（リーダ

ー：高橋 啓）で構成されている。 

各分科会における活動について、領域横断分科会

では、市民公開講座、関連学会や患者会との連携強

化、共同企画開催に努め、今年度は血管炎診療のエ

ビデンス－プラクティスギャップを検討するため、

EGPA 診療実態アンケート立案と調査実施を行った。

また、ホームページの刷新と有効利用の検討を行っ

た。国際臨床研究分科会では、血管炎シンポジウム

を開催、国際会議に参加し、国際交流、情報収集、

国際共同研究を積極的に行った。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の継続、血

管炎病理診断のために有用な染色法の開発と普及・

均てん化のための染色法プロトコル作成を開始した。

大型血管炎臨床分科会では、診療ガイドライン改訂

の関連学会調整と作成委員会体制確立・CQ 決定を

行い、AMED バイオマーカー探索研究の実施体制確

立と検体収集開始、レジストリ研究継続・解析、指定

難病診断基準・重症度分類改訂準備、心臓血管手

術症例登録研究の解析、保険データベース解析等

を行った。中・小型血管炎臨床分科会では、2022 改

訂 ACR/EULAR分類基準の日本人患者での分類能に

関する検証、JPVAS 前向きコホート研究の中間解析

準備、ANCA 関連血管炎患者における間質性肺炎の

診療実態・診断・治療・予後等に関する検討（AAV-

ILD 研究）準備、RemIRIT 研究データベース解析継

続、C5a受容体阻害薬の使用実態調査のためのレジ

ストリ準備、ANCA 関連血管炎の新規バイオマーカー

検索、MPA/GPA 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（AAV-TCZ 試験）

への協力を行った。 

(倫理面への配慮) 

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 

 領域横断分科会では、研究班ホームページ上から

アクセスする市民公開講座の神経病変に関する新た

な配信動画を準備した。患者会（膠サポ）と連携し、

患者会のホームページに市民公開講座教育動画にア
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クセスできるようにした。第 43 回日本サルコイド

ーシス/肉芽腫性疾患学会総会（2023 年 10 月 7 日）

にて「ANCA 関連血管炎の病態と治療の Up-to-Date」、

第 64回日本脈管学会総会（2023 年 10月 27日）に

て「高安動脈炎の病態・診断・治療の最新情報を識

る」をテーマに血管炎診療に関する合同シンポジウ

ムを行った。診療のエビデンス-プラクティスギャッ

プを検討するため、好酸球性多発血管炎診療に関す

る医師アンケート調査を実施した。大型血管炎診療

のエビデンス-プラクティスギャップについて論文

化を行った。 

 臨床病理分科会では、血管炎病理診断コンサルテ

ーションを継続し、今年度 12件のコンサルテーショ

ンがあり、うち 11件について報告を行った。また、

血管炎病理診断に有用な染色法等の開発と普及・均

てん化のために「血管炎病理診断のために有用な染

色プロトコル集」を作成することとし、目次と分担

執筆者を決定した。 

 大型血管炎臨床分科会では、日本循環器学会のガ

イドラインとして、高安動脈炎、巨細胞性動脈炎、

バージャー病についての大型血管炎診療ガイドライ

ン改訂を行うことを決定し、学会との調整、作成委

員会設立、CQ決定を行い、若手研究者を募りコクラ

ンジャパンによる勉強会を行ってシステマティッ

ク・レビューを開始した。後ろ向きコホート研究 311

例のデータを用いた巨細胞性動脈炎の新診断基準案

の検討を開始した。後ろ向きコホート研究について

は 2022ACR/EULARの巨細胞性動脈炎の高安動脈炎と

の分類能に関する論文、高安動脈炎の治療経過に関

する論文をそれぞれ投稿した。前向きコホート研究

191 例の臨床像に関する論文を準備中である。バー

ジャー病、高安動脈炎の 2013年度個人調査票解析結

果をそれぞれ論文化した。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）AMED研究班と連携し、

大型血管炎合併症バイオマーカーに関する研究の参

加施設を研究班内で募り、倫理申請を終了した。心

臓血管手術症例登録研究のデータ入力を行った。MDV

データを用いた疫学研究では高安動脈炎と巨細胞性

動脈炎の患者背景、治療薬、入院割合などを解析し

た。小児高安動脈炎におけるトシリズマブの適応に

関する検討を開始した。 

 中・小型血管炎臨床分科会では、2022ACR/EULAR分

類基準の日本人 ANCA 関連血管炎患者の分類能につ

いて解析し論文化した。JPVAS 前向きコホート

（RADDER-J）の中間解析について、解析項目や方法

に関して討議され、診療ガイドラインの CQ等につい

て解析などが検討されている。ANCA関連血管炎に伴

う間質性肺疾患（AAV-ILD 研究）について、診療実

態、診断、治療、予後のデータ収集と解析方法が検

討された。また、好酸球性多発血管炎性肉芽腫症診

療ガイドライン改訂についてスコーピングサーチが

実施され、改訂準備が開始された。結節性多発動脈

炎の全国疫学調査の解析を実施した。C5a 受容体阻

害薬のレジストリを新たに構築し、安全性、有効性

の前向き研究を開始した。臨床調査個人票および

RemIRIT 研究データベースの 2 年のデータ解析を継

続、EGPAは神経障害に関する研究も検討することと

なった。ANCA関連血管炎の新規バイオマーカーの候

補タンパクについて研究班での検証を行うことが検

討された。AAV-TCZ試験の協力を行った。 

国際臨床分科会では、4月 22日にアジア環太平洋

リウマチ学会（APLAR）と共同で高安動脈炎国際シン

ポジウムを開催した。 10 月 11 日に VCRC 

Investigators Meeting（サンディエゴ）に参加して

最近の情報を共有し、患者妊娠登録研究 VPREG、AAV-

PRO Japanese translation project、AAV during 

COVID-19 pandemic 観察研究継など国際共同研究を

促進した。VPREG では患者参加により患者用妊娠ハ

ンドアウトを作成した。また VCRC Investigators 

Meeting および米国リウマチ学会では患者の発表お

よび患者会活動を支援した。 International 

Vasculitis Workshop（バルセロナ）のInternational 

committee memberに複数の班員が指名され、準備を

行った。 
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 （以上、詳細については各分科会報告を参照） 

 

D. 考案 

 コホート研究などこれまでの研究の継続に加え、

新規の研究協力者を複数名追加し、新診断基準案の

検討、血管炎ガイドライン改訂、新規レジストリ、

バイオマーカーに関する AMED研究班との連携等、新

たな研究を計画、実施し、順調に進めることができ

ている。今後は研究分担者についても神経専門医を

含めて追加する予定である。大型血管炎ガイドライ

ン改訂については、本研究班の 2，3年目までに発刊

の予定である。学会や患者会との連携による血管炎

の啓発、知識の普及についても成果があった。今後

は市民公開講座を教育動画配信に加えてオンサイト

でも行っていく。また、国際活動については COVID-

19の影響により低迷していたが、新たに国際臨床研

究分科会を設置したこともあり活動が活性化し、意

見交換や新たな情報収集の機会が多かった。 

 

E. 結論 

 今後も研究を発展させて、さらなる成果を得るこ

とにより、難治性血管炎の医療水準や患者の QOL 向

上に貢献が可能であると考えられる。 

 

F. 健康危険情報 

なし。 
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