
喉頭 (2012.12) 24巻2号:74～79.

難治性喉頭疾患に対する診断・治療の現状と展開 
多発血管炎性肉芽腫症(Wegener肉芽腫症)

片田彰博



喉頭２４:74～79,2012..シンポジウムⅡ：難治性喉頭疾患に対する診断．治療の現状と展開

多発血管炎性肉芽腫症(Wegener肉芽腫症）

片田彰博

GranulomatosiswithPolyangiitis（Wegener，sGranulomatosis）

AkihiroKatada

Wegener'sgranulomatosis（ＷＧ),morerecentlyreferredtoasgranulomatosiswithpolyangiitis（Wegener，s）
(GPA),isanincurableformofvasculitisthataffectsthenosalungs,kidneysandotherorgansRhinitisisgener‐

allythefirstsigninmostofthepatients､LaryngealinvolvementinGPAisoftenobservedinsubglottis，GPAof
thelarynxusuanyoccursconcomitantlywiththenasalpresentation,andthePR3-ANCA（proteinase3antinu‐
clearcytoplasmicantibodies）istypicallypositiveThepositiverateofPR3-ANCAishoweverlowerlnpatlents
withpredominantgranulomatoslsmanifestationslimitedtotheupperresplratorytract，Unfbrtunately,ｍａｎｙｂｉ‐

opsiescanbenonspecificandprovidｅｔｏｏｌｉｔｔｌｅｉnformationfbrthediagnosisofGPA，Ifimmunosuppresslve
treatmentisnotavailable,mortalitywithinoneyearlsover80％・Administrationofcorticosteroidsandcyclo‐

phosphamidedramaticallyimprovedprognosisofGPA,SurvivalrateofGPAinourhospitalisinexcessof９０％．

Ｋｅｙｗｏｒｄｓ：granulomatosiswithpolyangiitis,Wegener'sgranulomatosis,diagnostlccriteriaPR3-ANCA

はじめに

全身疾患に関連する喉頭の難治性病変としては，多発血

管炎性肉芽腫症(Wegener肉芽腫症)，サルコイドーシス，

アミロイドーシス，全身性エリテマトーデス，慢性関節リ

ウマチ，再発‘性多発軟骨炎などが挙げられる．なかでも，

多発血管炎性肉芽腫症(Wegener肉芽腫症）は初発時の病

変が耳，鼻，喉頭などの上気道に存在することが多く，耳

鼻咽喉科医がその早期診断や治療に重要な役割を果たすべ

き疾患である．

多発血管炎性肉芽腫症はＡＮＣＡ関連血管炎に分類され

る．上気道病変を呈するＡＮＣＡ関連血管炎のなかで，

MPO-ANCAが関連する顕微鏡的多発血管炎，好酸球性肉

芽腫性多発血管炎は本邦では比較的稀であり，大部分が

PR3-ANCA関連血管炎である多発血管炎性肉芽腫症であ

る１．２)．本疾,患については，これまでWegener肉芽腫症

(Wegener'sgranulomatosis）という名称が一般的に用いら

れていたが，２０１１年５月に開催されたVasculitisClinical

ResearchConsortiumandTheEuropeanVasculitisSociety

(VCRC-EUVAS）による血管炎臨床研究・研究者会議で，

その英語名がWegener'sgranulomatosisからGranulomatosls

withpolyangiitiｓ（Wegener，s）に変更された．これをうけ

て，厚生労働省難治性血管炎に関する調査研究班の中小型

血管炎臨床分科会が，日本語名をWegener肉芽腫症から

多発血管炎性肉芽腫症に変更している（表１)．本稿でも以

降，多発血管炎性肉芽腫症(Granulomatosiswithpoly‐

angiitis：ＧＰＡ）に統一して標記する．

ＧＰＡ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．診断は，１９９８年に提唱された，“厚労省難治

性血管炎に関する調査研究班による診断基準”が用いられ

ている3)（表２)．主要症状，主要組織学的所見，主要検査

所見の組み合わせによって確実例，疑い例に分類され,主

表１ＡＮＣＡ関連血管炎(ANCAassociatedvasculitis）

の分類

英語名 日本語名

Microscopicpolyangiitis 顕微鏡的多発血管炎

Granulomatosiswith

polyangiitis

(Wegener's）

Eosinophilicgranulomatosis

withpolyangiitis

(Churg-Strauss）

多発血管炎性肉芽腫症

(Wegener肉芽腫症）

好酸球性肉芽腫性多発血管炎

(Churg-Strauss症候群）

(VCRCandEUVASVasculitisClinicalResearchlnvestigators

Meeting，2011年）

(厚生労働省難治'性血管炎に関する調査研究班，中小型血管炎臨

床分科会，2011年）
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