
ウェゲナー肉芽腫症（多発血管炎性肉芽腫症） 
 

１． 概要 

病理組織学的に(1)全身の壊死性・肉芽腫性血管炎(2)上気道と肺を主とする壊死性肉

芽腫性炎(3)半月体形成性腎を呈する血管炎症候群。 

 

２． 疫学 

  特定疾患医療受給者証の交付数 1,834件 (平成 23年 3月 31日現在) 

 

３． 原因 

  PR-3 ANCAと炎症性サイトカインの存在下に好中球が活性化され、血管壁に固着した好

中球より活性酸素や蛋白分解酵素が放出されて血管炎や肉芽腫性病変を起こすとみな

されている。他、スーパー抗原の関与も推定されているが、真の原因は不明である。 

 

４． 症状 

発熱、体重減少などの全身症状とともに、(1)上気道の症状：膿性鼻漏、鼻出血、鞍鼻、

中耳炎、視力低下、咽喉頭潰瘍など、(2)肺症状：血痰、呼吸困難など、(3)急速進行

性腎炎、(4)その他：紫斑、多発関節痛、多発神経炎などが生じる。 

 

５． 合併症 

腎不全により血液透析を余儀なくされたり、慢性呼吸不全に陥る例が多い。死因は敗

血症や肺感染症が多い。また全身症状の寛解後に著明な鞍鼻や視力障害を後遺症とし

て残す例もある。 

 

６． 治療法 

  大量のステロイド薬とシクロフォスファミドの併用 

 

７． 研究班  

  難治性血管炎に関する調査研究班 

 

 



結節性多発動脈炎 
 

１． 概要 

中・小型血管を主体として、血管壁に炎症を生じる全身性血管炎で、細動脈炎、毛細血管炎はみられ

ない。ほとんどで抗好中球細胞質抗体は陰性である。 

 

２． 疫学 

 年間新規発症患者数は全国で 50人、全国の患者数は 250人程度と推定約 250人 

 

３． 原因 

   肝炎ウイルスや他のウイルス感染の関与のある症例もあるが、多くの症例では原因は不明 

 

４． 症状 

  高熱（38℃以上）、体重減少、筋・関節痛、四肢のしびれ、皮膚潰瘍、尿蛋白・潜血陽性、腎機能

悪化、腹痛・下血、脳出血・脳梗塞、高血圧などがある。重症例では、腎不全、腸出血、脳出血・脳梗

塞を来たす。 

 

５． 合併症 

免疫抑制療法に伴う感染症、糖尿病、骨粗鬆症などがみられる。 

 

６． 治療法 

基本的な治療は、副腎皮質ステロイド薬および免疫抑制薬（シクロフォスファミド）治療である。 

 

７． 研究班  

難治性血管炎に関する調査研究班 

 

 



大動脈炎症候群（高安動脈炎） 
 

１． 概要 

大動脈炎症候群（高安動脈炎）は大動脈、肺動脈やそこから分かれている大きな血管

に炎症が生じ、血管が狭窄したり閉塞したり、あるいは拡張したりして、脳、心臓、

腎臓といった重要な臓器に傷害を与えたり、手足が疲れやすくなったりする原因不明

の血管炎です。炎症が生じた血管の部位によって様々な症状がでます。わが国の高安

右人教授が 1908 年に初めて報告しましたので高安動脈炎または高安病とも呼ばれて

います。 

 

２． 疫学 

全国で約 5、000 名の患者さんがいます。厚生労働省の統計によると、毎年およそ 100

名程度の方が新たに発症しているようですが、新しく登録される患者さんは減る傾向

にあります。大動脈炎症候群（高安動脈炎）の患者さんの９割は女性です。研究班の

報告では 15 歳から 35 歳の若い女性の方に発症することが多く、発症年齢のピークは

２０歳前後です。数は少ないのですが、10歳未満で発症する場合、４０歳～７０歳台

で発症場合もあります。 

研究班の統計によると、約 98％の大動脈炎症候群（高安動脈炎）の患者様は家族の中

に同じ病気の方はいません。ですから遺伝しない病気だと考えて良いと思います。た

だ、約 2％程度の方には家族内に大動脈炎症候群（高安動脈炎）のかたがおられ、大

動脈炎症候群（高安動脈炎）発症の原因の一部に遺伝的な要因が作用している可能性

はあります。組織適合抗原（HLA)を調べると、HLA-B52を持っている方が過半数です

（日本人の平均は約１０％）。B67を持っておられる方も比較的多いことも最近分か

りました。 

３． 原因 

原因は残念ながらよくわかっていません。自己免疫疾患の一つであると考えられます。

なんらかの感染を契機にして発症し、血管の炎症が持続しているのではないかと想像

されています。 

４． 症状 

大動脈炎症候群（高安動脈炎）ではどの血管に傷害が生じたかにより、症状はさまざ

まです。大動脈炎症候群（高安動脈炎）の初期は、発熱や全身倦怠感、食欲不振、体

重減少など感冒のようなはっきりしない症状から始まることが多いようです。その後、

炎症によって血管が狭窄や閉塞、あるいは拡張してきて、頭を栄養する血管が傷害を

受けた場合は、めまいや立ちくらみ、失神発作や、ひどい場合には脳梗塞や失明を起



こす場合もあります。また、上肢を栄養する血管が傷害を受けると、腕が疲れやすい、

脈が触れない、など多様な症状が出現します。また一部の患者さんでは心臓の大動脈

弁付近に傷害を生じて弁膜症を発症してしまい、程度によってはその後心臓の働きに

問題が生じることがあります。また、腎臓の血管が傷害されて、腎臓の働きが低下す

ることもあります。さらに、下肢を栄養する血管が傷害を受けて歩行が困難になる方

もいます。血管が傷害されるため、高血圧症はよく見られる症状です。見逃されがち

な症状として、難聴や歯痛があります。そのため耳鼻科や歯科を受診される方もいま

す。上肢の痛みから整形外科を受診されることも少なくありません。 

頻度の高い症状は、発熱（53％）、易疲労感（３９％）、脈が触れない（３８％）、

血圧の左右差（３７％）、頸部痛（２４％）、ふらつき・めまい（２３％）、高血圧

（１８％）、胸痛（１３％）、息切れ（１１％）、上肢痛（１０％）、頭痛（１０％）、

視力障害（８％）などです。 

５． 合併症 

罹患する血管の部位によって様々な合併症が見られます。 

高血圧、動脈瘤（大動脈、末梢動脈）、大動脈弁閉鎖不全、脳貧血、腎機能障害、難

聴、失明、間欠性跛行、心不全、貧血、など 

 

 

６． 治療法 

大動脈炎症候群（高安動脈炎）による炎症を抑えることが基本になります。通常、プ

レドニゾロンなどの副腎皮質ステロイドを用います。長期間炎症が続く方もいますし、

プレドニゾロンの減量の途中で再燃する方も少なくありません。プレドニゾロンには

よく反応しますが、プレドニゾロンだけで炎症が治まる方は３割程度です。また、血

栓ができるのを予防するお薬を使います。炎症が強く、なかなか副腎皮質ステロイド

が減らせない場合は、様々な免疫抑制剤を使うこともありますが、保険診療外になり

ますので、主治医と十分な相談の上使用することになります。炎症が治まった後は、

症状に応じてさまざまなお薬を使います。血管のつまりが強くて日常生活に大きく差

し支える場合は、炎症が治まってから外科的に血管のバイパス手術をすることがあり

ます。大動脈弁閉鎖不全には大動脈弁置換手術、大動脈瘤には大動脈置換手術を行う

ことがあります。研究班の統計では約 2 割の方が手術を受けています。炎症が治まら

ない状態で風船やステントを使った血管内手術を行うと高率に再狭窄が起きることが

報告されています。 

 

７． 研究班  

難治性血管炎に関する調査研究班 



側頭動脈炎 
 

１． 概要 

主に 60 歳以上の高齢者に発症する頸動脈とその分枝の動脈、特に側頭動脈の炎症を主

徴とする原因不明の血管炎。 

 

２． 疫学 

  690 名 (95%信頼区間 400-980) 厚生省疫学研究班・難治性血管炎分科会による疫学調

査結果 

 

３． 原因 

  真の原因は不明。欧米では HLA-DR 抗原との関連、ICAM-1 遺伝子、platelete 

glycoprotein IIIa遺伝子多型との関連が報告されているが、我が国では遺伝子多型に

関する報告は見当たらない。現在の仮説として、パルボウイルスやインフルエンザウ

イルスなどの感染が契機となり、活性化単球が栄養血管(vaso vasora)から大・中血管

の外膜に浸潤し、IL-6、interferon-gamma などの炎症性サイトカインを放出し、さら

に単球・リンパ球を遊走・活性化させると言われている。 

 

４． 症状 

初発症状は､側頭動脈痛､限局性の頭痛､頭皮部の疼痛､側頭動脈の拍動性の頭痛などを

約 70％の患者に認める。有痛性または肥厚性の側頭動脈を触れる。発熱､体重減少など

の全身症状は約 40％の患者に認める。眼症状(視力・視野障害､虚血性視神経炎など)

は約 34％の患者に認め､筋肉痛と関節痛はそれぞれ 20％､13％程度に認める。 

 

５． 合併症 

リウマチ性多発筋痛症を約３０％に合併する。脳虚血による TIA、めまい、難聴、脳

梗塞などを呈することがある。虚血性視神経炎や前部虚血性視神経症を合併すると視

力の低下を来す。大動脈にも病変が及び、大動脈瘤、解離性大動脈瘤の原因となる場

合もある。 

 

６． 治療法 

 基本的な治療薬は副腎皮質ステロイド薬（ステロイド薬）である。0.5-1.0mg/kg/日

（分３投与）のプレドニゾロン(PSL)にて治療を開始し、疾患活動性をみながら漸減す

る。一過性または進行性視力障害と診断した場合には、視力低下進行阻止を目的にス

テロイドパルス療法（メチルプレドニゾロン 1,000mg/日、3 日間）を施行したのち、



高用量ステロイド薬を開始する。ステロイドに併用する免疫抑制薬としてメトトレキ

サートを中心に、アザチオプリン、シクロスポリン、タクロリムスなどが用いられる。

抗血小板療法（低用量アスピリン 81-100mg/日）を併用する。 

一般的に GCA のステロイド薬に対する反応は良好であるが、減量過程で再燃する場

合も多く、ステロイド薬維持量を慎重に決定する。長期的には胸・腹部大動脈瘤の合

併頻度が一般人口よりも高いため、単純レントゲン写真における大動脈径の増大を注

意して観察する。難治性の症例に対して、TNF 阻害薬、IL-6 受容体阻害薬などの生物

学的製剤が奏功した報告もある。 

 

７． 研究班  

  難治性血管炎に関する調査研究班 

 



悪性関節リウマチ 
 

１． 概要 

既存の関節リウマチ(RA)に、血管炎をはじめとする関節外症状を認め、難治性もしく

は重篤な臨床病態を伴う場合、悪性関節リウマチ(MRA)と言う。 

 

２． 疫学 

  約４５００人 

 

３． 原因 

  関節リウマチで相関が指摘されている HLA-DR4 が、悪性関節リウマチではその相関度

がより強い。IgG に属するリウマトイド因子（RF)は自己凝集し、血管に沈着して内皮

細胞を障害する。また、白血球を活性化し、血管障害を引き起こすことが推定されて

いる。喫煙の影響も指摘されている。 

 

４． 症状 

多発神経炎、皮膚潰瘍・梗塞・指趾壊疽、皮下結節、上強膜炎・虹彩炎、滲出性強膜

炎・心嚢炎、心筋炎、間質性肺炎・肺線維症、臓器梗塞 

 

５． 合併症 

四肢運動障害および感覚障害、肺炎、心不全、心筋梗塞、四肢先端の切断、腎不全、

視力低下・失明、不整脈：人工ペースメーカー装着、呼吸不全・酸素吸入治療、脳梗

塞、その他の臓器梗塞に伴う障害。 

 

６． 治療法 

  従来の関節リウマチの治療に、ステロイド剤の多量療法（パルス療法を含む）、免疫

抑制剤治療、生物学的製剤、血漿交換療法、抗凝固・血小板凝集抑制・血管拡張剤に

よる治療、臓器壊死には外科手術、上強膜炎・虹彩炎には眼科処置が必要である。 

 

７． 研究班  

  難治性血管炎に関する調査研究班 

 



バージャー病 
 

１． 概要 

20～40 歳代の青壮年の喫煙者にみられる四肢動静脈の分節的閉塞性病変で、罹患部

血管全層の瀰漫性、炎症性、増殖性、非化膿性変化とその部の血栓性閉塞を病理学的

特徴としている。動脈撮影所見では下腿、前腕動脈より末梢側に閉塞があり、特徴的

な閉塞様式や側副路様式がある。 

 

２． 疫学 

8000人 

 

３． 原因 

  喫煙、感染、栄養障害、自己免疫、血管内皮細胞の活性化などがあげられているが、

原因として明らかにされているものはない。近年は歯周病との関連が示唆されている。

特定の HLAや DNA typingとの関連、血管壁における反応の異常、抗内皮細胞抗体や抗

好中球細胞質抗体との関連などが検討されている。 

 

４． 症状 

初期症状としては足趾冷感、しびれ、皮膚色調変化、疼痛、足底筋跛行などを自覚し、

その後にいわゆる間歇性跛行症状を呈することが多い。虚血による安静時疼痛、潰瘍・

壊死を生じることも少なくない。逍遥性静脈炎を伴うこともある。 

 

５． 合併症 

青壮年に多いため、特徴的合併症は少ないが、喫煙歴を有するものが多いため、肺癌

や食道ガンなどを発生してくることも多い。 

 

６． 治療法 

  禁煙を基本としてプロスタグランジン製剤や抗血小板剤、運動療法などが効果がある。

抗血小板剤や抗凝固薬による血栓予防が中心となる。また進行例に対しては血行再建

術を行う。交感神経切除術や血管新生療法も行われている。 

 

７． 研究班  

  難治性血管炎に関する調査研究班 



アレルギー性肉芽腫性血管炎（Churg Strauss 症候群） 
 

１． 概要 

気管支喘息などのアレルギー性疾患に引き続いて、末梢血の著明な好酸球増加と血管炎症状をき

たし、病理組織学的には小血管（主に細動脈）周囲に好酸球浸潤と血管外肉芽腫をきたす原発性

全身性血管炎の一つである。好中球の Myeloperoxidase（MPO）に対する抗好中球細胞質抗体

（MPO-ANCA）が高率（約 50％）に出現することから、ANCA関連血管炎の一つとされている。 

 2012 年に疾患名が整備され（Arthritis Rheum 2013;65:1-11）、eosinophilic granulomatosis 

with polyangiitis（EGPA）と名称変更された。これを受けて日本語名について好酸球性多発血管

炎性肉芽腫症という名称が提案されており、近いうちに正式に名称が変更される見込みである。 

 

２． 疫学 

  2009 年に厚労省の疫学班と難治性血管炎研究班が共同で行った全国疫学調査から、受療者数は約

1900 人と推定される。発症年齢は 40〜69 歳で 66％を占め、平均約 55 歳であった。性別では男女

比は 1：1.7とやや女性に多い。 

 

３． 原因 

  何らかの抗原に対するアレルギー反応が関わっていることは間違いなく、抗原の候補としてスーパ

ー抗原（B 型肝炎ワクチンなど）、アスペルギルスなどが報告されているが、これらが原因のもの

はごく一部にすぎないと思われる。 

  ロイコトリエン受容体拮抗薬（LTRA）との関連を示唆する報告もあるが、前述の全国疫学調査でも

LTRAの使用は約 35％に留まり、両者の関連は乏しい。現時点では本症の原因は不明である。 

 

４． 症状 

喘息、アレルギー性鼻炎などのアレルギー性疾患が先行し、発熱、体重減少などの全身症状、多発

性単神経炎による glove & stocking 型の知覚および運動障害、虚血性腸炎による腹痛や下血、皮

膚血管炎による紫斑などの皮疹などの頻度が高い。特に先述の全国疫学調査でも多発性単神経炎は

90％以上の症例で見られ、最も高頻度に見られる症状である。その他頻度は低いが、心胸膜炎、虚

血性心疾患、肺出血、間質性肺炎、脳血管障害、糸球体腎炎、などの血管炎による症状がおこりう

る。末梢血における好酸球の増加は必発である。関節痛や筋痛は 30〜40％にみられ、リウマトイド

因子の陽性率が約 70％と高いが、関節腫脹や骨びらんはきたさない。MPO-ANCA の陽性率は文献的

にも 40％前後、全国疫学調査でも 50％程度であった。 

 

５． 合併症 

多発性単神経炎による四肢の末梢神経障害が圧倒的に多く約３分の２の症例で不可逆的障害を残



す。その他まれであるが、腸管穿孔、心タンポナーデや心筋障害による心不全、腎機能障害、脳血

管障害などがある。 

 

６． 治療法 

副腎ステロイドホルモン薬が主体で、前述の全国疫学調査でもほとんどは中等量から大量（プレド

ニゾロン換算 0.5〜1.0 mg/kg/dayまたは 30〜60 mg/day）ので治療されている。難治例にはステロ

イドパルス療法や、シクロホスファミドなどの免疫抑制薬を使用する。2010年にガンマグロブリン

大量療法が残存する末梢神経障害に対して承認された。抗 CD20 抗体の rituximab、抗 IL-5 抗体の

mepolizumab、抗 IgE 抗体の omalizumab、interferonαなどの生物学的製剤が個別に試みられてい

るがその有用性は現時点では不明である。 

 

７． 研究班  

  難治性血管炎に関する調査研究班 
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