
血管炎症候群

血管炎とは血管壁に炎症をきたす病態であり，それにより

もたらされる多彩な臨床症状，疾患群を総称して血管炎症

候群とよびますこの中には血管炎そのものを主体とする独

立した疾患(原発性血管炎)と，他疾患に血管炎を伴う病

態(続発性血管炎)が含まれますこのうち原発性血管炎に

ついては， 1994年に発表された ChapelHill Consensus 

Conferenc巴の名称と定義 (CHCC1994)が用いられてきま

したが， 2012年に続発性血管炎を含めた多くの血管炎につき，

新たな名称と定義が ChapelHill Consensus Conference 

2012 (CHCC2012)によって定められました.

CHCC1994同様， CHCC2012においても，その分類は

擢患血管サイズを根幹としています大型血管炎 1 中型血管

炎，小型血管炎に分類される中で1 小型血管炎には毛細血管 l

細動脈，細静脈，および小動脈などの障害が含まれますま

た小型血管炎は 1 免疫複合体が関与する疾患群と関与しない

疾患 (pauciーimmunevasculitis)群に大別され，後者のうち，

顕微鏡的多発血管炎 (Microscopicpolyangiitis: MPA) ，好

酸球性多発血管炎性肉芽腫症 (Eosinophilicgranulomatosis 

with polyangiitis: EGPA) および多発血管炎性肉芽腫症

(Granulomatosis with polyangiitis: GPA)などの疾患群は，

抗好中球細胞質抗体 (anti-neutrophilcytoplasmic antibody 

ANCA)と呼ばれる共通の自己抗体が高頻度で検出されるこ

とから， ANCA関連血管炎 (ANCA-associatedvasculitis 

AAV)と称されています

I ANCA関連血胃炎 E問視古体性血胃炎
多量血官炎性肉芽腫症 IgA血曹克

好臨時性多量血管虫性向芽腫症 クリオク口プリン血症性血官1
巨細胞性動脈提

顕柑鏡的多尭血管提
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Chaρel Hill Consensus Conference 2012 

カテゴリ

大型血管炎 (LVV)

中型血管炎 (MVV)

小型血管炎 (SVV)

疾患名

高安動脈炎 (TAK)

巨細胞性動脈炎 (GCA)

結節性多発動脈炎 (PAN)

川崎病 (KD)

ANCA関連血管炎 (AAV) I顕微鏡的多発血管炎 (MPA)
多発血管炎性肉芽腫症 (GPA，ウェゲ
ナー肉芽腫症)

好酸球性多発血管炎性肉芽腫症

(EGPA，チヤーグーストラウス症候群)

免疫複合体性血管炎 |抗GBM病

クリオグ口プリン血症性血管炎 (CV)

IgA血管炎 (lgAV，へノツホ シエー
ンライン紫斑病)

低補体血症性奪麻疹様血管炎

(抗Clq血管炎)

種々の血管を侵す血管炎(VVV)Iベーチエツト病 (BD)
コ ガン症候群 (CS)

単一臓器の血管炎 (SOV) I皮膚白血球破砕性血管炎
皮膚動脈炎

原発性中枢神経系血管炎

孤発性大動脈炎

その他

全身性疾患に続発する血管炎 |ルプス血管炎

誘因の推定される

続発性血管炎

リウマチ性血管炎

サルコイド血管炎

その他

C型肝炎ウイルス関連クリオグロプリ
ン血症性血管炎

B型肝炎ウイルス関連血管炎

梅毒性大動脈

薬剤関連免疫複合体性血管炎

薬剤関連ANCA関連血管炎

腫寝関連血管炎

その他

出典尾崎車 病態と治療戦略がみえる免1l!アレルギー疾患イラストレイテッド，
181-188 (2013) 
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血管長の症候ー斑症所見 あり

↓ 
感染症二B原鏡土語佳麗福亙Eを

防舛できる

↓ 

disease 

TAK高宜動脈炎 GCA巨細胞性動脈虫 PAN結節性多尭動脈炎 KD川崎病。

MPA顕微盟町多発血管炎， EGPA:師酷球性多発血官克性向芽腫症I

GPA多発血管炎性向芽腫症， anti~GBM disease抗GBM病

IgAV:lgA血管炎， CVクリオク口プリン血症性血管炎I

HUV低補体血症位奪麻層線血管克φBD:8ehcet病 CS:Cogan症候群

出典前田聡彦i 尾崎車 血管炎症候群。 Mebio30(10)，75-81 (2013) 

-E歪H軒 亘書n圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃圃・

分類 病室 備考

軽症例 腎限局型 RPGN型は除外

肺線維症型 肺出血型は除外

その他型 筋関節型l 軽症全身型，

末梢神経炎型など

重症例 全身性血管炎型 3臓器以上の障害

肺腎型 限局性肺出血または広範囲間質

性肺炎と胃炎の合併

RPGN型 血清 Cr値力、 1カ月以内に 2倍

以上に増加

最重症例 ぴまん性肺出血型

腸管穿孔型，醇炎型

脳出血型

抗基底膜抗体併存陽性例

重症例の治療抵抗性症例

出典 ANCA関連血管炎の怠療ガイドライン 2011
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臓器障害の種類 | 定義および解説

(a)限局性肺出血 |両側肺野の30%以下の肺出血陰影

(b)広範囲間質性肺炎 IPaO，60 Torr以下の呼阪不全を伴わず，両
側肺野の30%以上の躍患面積を示す間質性

肺炎

(c)腎炎 |臨床的に血清 Cr値の上昇， CCrの低下を

急速に示し，血尿/蛋白尿を認めるRPGN，

または腎生検にて 50%以上の広がりをもっ

嬢死性半周体形成性腎炎AAV症例は高齢者

に多いことを考えると，従来のRPGNの定

義(数週間~数力月の聞に腎不全に至る症例)

では不十分と考える すなわち， 高齢者で元

来腎硬化症などを有している症例で，脱水な

どの要素が加わると， 3力月間で血清Cr値

が2倍以上になることがある したがってl

血清 Cr値が1力月以内に2倍以上に盟加す

る腎炎症例と定義した

(d)心筋障害

(e)神経障害

(f)消化器

(g)皮膚病変

(h)耳鼻阻喉

新しい心筋便塞I 心膜炎I 心筋炎などの存在

を裏づける所見

新しい脳出血梗塞，多発性単神経炎，器質

性意識障害などの存在

下血または便潜血強陽性在室する1 または隣

臓壊死肝機能異常在示す所見

多発性の紫斑l または皮庖潰蕩の存在

急性中耳炎/内耳炎l 出血性鼻炎，強膜炎/

ブドウ膜炎/網膜炎/視神経炎など

(a) - (h)の項目を認めるときには，その臓器障害在認めることとする

出典 ANCA関連血管炎の診療ガイドライン2011
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軽症例
重症度分類 (P.44掲載)の腎限局型，肺線維症型，その他の型は

ì~のプロトコ ルで治療する
• PSL 0.3 ~ 0.6 mg/kgl 日 (15~30mgl 日)経口投与する

.免疫抑制薬の経口 CYまたは AZAは0.5~ 1.5 mg/kgl臼 (25

~ 100 mgl日)を適宜併用する

重症例

重症度分類(P.44掲載)の全身性血管炎型，肺腎型は次のプロトコー

ルで治療する

.ステロイドノTルス療法 (methylprednisolone0.5 ~ 1.0 gl日)

x3日間町あるいは PSL0β~ 1.0 mg/kgl日40~ 60 mgl臼)

経口を投与する また， 4週間以内に IVCY0.5 ~ 0.75 g/m2ま

たは経口 CY0.5 ~ 2.0 mg/kgl日(50~ 100 mgl日)の投与

を開始し，併用療法を行う なお，晋機能障害(血清 Cr~ 1.8 

mg/dU時や 75歳以上の高齢者では， IVCY，経口 CYの投与量

を75~ 50%に減量する ステロイドノTルス療法後は上記の PSL

経口投与量に準ずる PSL 40 ~ 60 mgl日の初期投与量を 1カ

月以上続け，以後病状に応じて漸減する IVCYの投与間隔は， 3 

~4 週間とし， IVCY の総投与回数は 3 ~6 回とする。症例によ

り12固まで可とする なお， IVCY投与 2週間後の白血球数が

3，5001μL以上を保つように，投与量を調節する 経口 CY投与

は 3~6 ヵ月間とする CYを服用できない症例では AZAを1.0

~ 2.5 mg/kgl日(50~ 150 mgl日)投与する投与期間は6ヵ

月以上とする

上記治療期間は感染症リスクが高いので， トリメ卜プリム/スルファ

メトキサヅル (trimethoprim/sulfamethoxazole;ST)合剤 2錠

/日を週2日l または 1錠/日を連日予防的に投与する。

最重症例

重症度分類 (P.44掲載)のびまん性肺出血型，腸管穿孔型，際炎型，

脳出血型，抗基底膜抗体併存陽性例 1 重症例の治療抵抗性症例は

次のプ口トコールで治療する

.重症例と同様に， IVCYI経口 CYとPSL治療を施行する それと

ともに血祭交換を行う血祭交換は， 2 .0~3.0 Lx3日聞を1ク

ルとして施行する 血祭交換時には感染症リスクが高くなるので，

ST合剤2錠/日を週2日または1錠/日を連日予防的に投与する

出典 ANCA関連血管炎の診療ガイドライン 2011
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-唖産量i重量亙重畳・・・・・・・・・・・・・・・・・・・・・・・・
寛解導入後は， PSL 10 -5mg/臼て・再燃に注意して経過観察

する なお，血管の内腔狭窄およひ・血栓形成に関しl 抗凝固療法

[warfarin (ワルファリン)などJ，血管鉱張剤 [prostaglandin(プロ
スタグランジン)製剤J，抗血小板剤 [dipyridamole(ジピリタモール)
など]を投与する

経口CY投与は投与開始後6カ月以内に中止するのが好ましいが，
AZAに変更して投与継続するのも可である

出典 ANCA関連血管炎のお療ガイドライン2011
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グレードlまたはH

+ 
グレード川またはIV

+ 

はい1 ¥川 はし〆 ¥いほ

経口GC単独 MP+経口GC
(PSL 0.6-1.0mg/kgl日) MP 500-1 ，000mgl日x3

+PSL 0.6-0.8mg/kg!日

疾患活動性持続時

MP追加クールor
CY 20-50 mg/日
または

IVCY 250-750 mg/白/月

MP+経口GC+CY
MP 500-1 ，000 mg!日x3
+PSL 0.6・0.8mg/kgl日
+CY 25-50mg/日
または

IVCY 250-750 mgl日/月

l 
-・・・・・・・・・・・・・E河置E酎・・<1・E育可~:Il謹駐軍属酢1\'._____  _ 

- 高齢者ではステロイドパルス療法 (MP)を行わないなどl
さらにもう1ランウ弱めた治療法も考慮される

出典 ANCA関連血管炎の!t療ガイドライン2011
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透析療法

臨床所見学的重症度| 総スコア

グレード 0-2

グレード 11 3-5 
グレード 111 6-7 

グレド IV 8-9 

出典 ANCA関連血管炎の診療ガイドライン2011

*初期治療時の測定値


