
(16）免疫系疾患 

 

再発性多発軟骨炎 
１．概要 

再発性多発軟骨炎relapsing polychondritis (RP)は、全身の軟骨組織に特異的に再発性

の炎症を来たす比較的まれな難治性疾患である。 

 

２．疫学 

われわれの全国主要病院より行った疫学調査と人口動態を鑑みると、本邦での患者数はお

およそ４００～５００人と推定される。発症年齢は３歳から９７歳まで広範囲におよび、

平均発症年齢は５３歳、男女比はほぼ１である。 

 

３．原因 

原因不明。 

 

４．症状 

初発時および全経過で認める症状ともに、耳介軟骨炎が最多であり（全経過にて78％）、

次いで、気道軟骨（同50％）、鼻軟骨（39％）、関節軟骨（39％）等の炎症が主体である。

炎症の持続は軟骨の消失を招き、高度の気道病変から呼吸不全を来たし、RPの予後を決定

することが多い。眼症状は約半数に認め、強膜炎、上強膜炎、結膜炎、ブドウ膜炎が中心

であるが、まれに視神経炎を伴い重症化する。頻度は低いものの（10％以下）弁軟骨炎に

よる心弁膜症も集中治療を要することがある。さらには、末梢および中枢神経症状を10％

程度に観察する。これらのデータを基礎として、疾患活動性評価指標を多施設共同で提唱

した (Autoimmun Rev. 2012; 12: 204–209.)。 

 

５．合併症 

重篤なものとして、腎障害（6％）および再生不良性貧血（2％）がある。 

 

６．治療法 

ステロイドホルモン剤や免疫抑制剤にて臨床経過は大きく改善したが、現在でも1割程度

の死亡例が存在し、その約半数は呼吸器関連の原因による。われわれの検討では、高度の

気道病変はステロイドホルモン剤単独では抑えられていない。呼吸器病変合併症例では早

期より免疫抑制剤の使用が考慮される。気管・気管支軟化症が進行した場合は，気道内留

置ステントの適応となる。われわれは呼吸器症状に加えて、心血管・神経症状に重点を置

いた新規重症度分類の予備基準案を作成して、その妥当性の検討を開始した。 

 

７．研究班 

再発性多発軟骨炎の診断と治療体系の確立班 


