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【血管炎症候群-新しい分類と名称-】 
微小血管性血管炎
多発血管炎性肉芽腫症(GPA)の上気道病変とANCA関連血管炎性中耳
炎(OMAAV)
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要旨

上気道限局型ＧＰＡでは，７０％の症例で典型的病理組織所見が得られない．また，

50％の症例がPR3-ANCA陰性であるが，MPO-ANCAが陽性の症例も少なからず

見られる．現在の診断基準では診断が困難な症例も多く，MPO-ANCA陽性や上気

道の２病変を含めるような診断基準の見直しが必要と思われる．また，新たな疾患概

念としてＯＭＡＡＶを提唱した．進行すると，顔面神経麻揮や肥厚性硬膜炎による脳

神経症状の合併も来しやすい点に注意が必要である．現状においては，このような症

例に対しては診断的治療を目的としたプレドニゾロン・シクロホスファミド併用療法

を行うことも考慮すべきである．

はじめに

Wegener肉芽腫症という疾患名について

は，２０１１年４月に欧米の３学会の学術誌に

同じ論文が同時掲載され，その中でgranulo‐

matosiswithpolyangiitis（GPA）という病

理学的所見に基づく疾患名への変更が提唱さ

れた'~3)．CHCC20124)でもＧＰＡの疾患名で

掲載されている．

多発血管炎性肉芽腫症［granulomatosis
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withpolyangiitis（GPA)，Wegener肉芽腫

症］は，①鼻，耳，眼，上気道および肺の

壊死性肉芽腫性病変，②全身の中小血管の

壊死性肉芽腫性血管炎，③腎の壊死性半月

体形成'性腎炎を三徴とする難治性の全身性血

管炎である．８０％以上の症例は上気道病変

で初発する．上気道病変のみの早期症例では，

血清PR3-ANCAが検出できない場合や典型

的病理組織像が得られない場合も多い5~9)．

よって，「厚生労働省難治性血管炎に関する

調査研究班による診断基準｣'0)を満たさない

ために，未治療で経過観察し，全身症状が出

現してから本疾患と診断され，治療される症

例も少なくない．

一方，ＧＰＡによる中耳炎では，顔面神経麻
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