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【耳鼻咽喉科における抗ウイルス薬・ステロイドの効果的処方】  
多発血管炎性肉芽腫症(ウェゲナー肉芽腫症)および関連疾患の診断と治
療
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◆特集・耳鼻I因喉科における抗ウイルス薬・ステロイドの効果的処方

多発血管炎1性肉芽腫症(ｳｪゲﾅー 肉ー芽腫症）
および関連疾患の診断と治療愈国

IAbstractl抗好中球細胞質抗体(ANCA)関連血管炎は,顕微鏡的多発血管炎多発血管炎性肉
芽腫症(ウェゲナー肉芽腫症)，好酸球性肉芽腫性多発血管炎(アレルギー性肉芽腫性血管炎，

Churg-Strauss症候群)からなる．ＡＮＣＡには，PR3-ANCA(C-ANCA)とMPO-ANCA(P-AN‐
CA)があり，PR3-ANCAは多発血管炎性肉芽腫症，MPO-ANCAは顕微鏡的多発血管炎，好酸球

性肉芽腫性多発血管炎の疾患マーカーである．本疾患群は,初診時にはＡＮＣＡや組織所見の陽性

率が低いことから診断が難しく，また病変が進行しないと診断基準に適合しない症例も存在し，

診断に苦慮することもしばしばある本疾患群で，耳鼻咽喉科領域をおかす疾患として最も多い

のは多発血管炎性肉芽腫症である．本疾患は，プレドニゾロンとシクロフォスフアミドの併用療

法の確立により患者の生存期間が飛躍的に改善した．
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疾患の概説
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Keywordsl多発血管炎性肉芽腫症(granulomatosiswithpolyangiitis)，抗好中球細胞質抗体関

連血管炎(antineutrophilcytoplasmicantibody-relatedangiitis)，好酸球性肉芽腫性多発血管炎

(eosinophilicgranulomatosiswithpolyangiitis)，顕微鏡的多発血管炎(microscopicpolyangii‐

tis)，ブレドニゾロン(prednisolone)，シクロフォスフアミド(cyclophosphamide）

polyangiitis;ＥGPA)に改称されている．そのいず

れもが，全身に多発する血管炎を引き起こし，多

彩な臨床症状を引き起こしうる多発血管炎性肉

芽腫症は,耳鼻咽喉科領域に初発することも多く，

診断に苦慮することも多いため，耳鼻咽喉科医が

その早期診断，治療に重要な役割を担っている．

本稿では，ＡＮＣＡ関連血管炎の鑑別診断ついて

概説する加えて，多発血管炎性肉芽腫症の治療

について述べる．

抗好中球細胞質抗体(ANCA)関連血管炎は，顕

微鏡的多発血管炎(microscopicpolyangiitis：

ＭＰＡ)，多発血管炎性肉芽腫症(granulomatosis

withpolyangiitis；ＧＰＡ，ウェゲナー肉芽腫症)，

好酸球性肉芽腫性多発血管炎(eosinophilicgranu‐

lomatosiswithpolyangiitis；ＥGPA，アレルギー

性肉芽腫性血管炎，Churg-Strauss症候群)から

なるウェゲナー肉芽腫症は，２０１１年にアメリカ

リウマチ学会，アメリカ腎臓学会，欧州リウマチ

学会により，Granulomatosiswithpolyangiitis

(GPA)と改称され，本邦では厚生労働省難治性血

管炎に関する調査研究班により，多発血管炎性肉

芽腫症の和名が与えられている．また，これに伴

い，アレルギー‘性肉芽腫性血管炎も好酸球性肉芽

腫性多発血管炎(eosinophilicgranulomatosiswith
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ＡＮＣＡ関連血管炎の診断

原発性血管炎は〆血管壁の炎症を特徴とする全

身性炎症性疾患群であり，そのなかでＡＮＣＡ関

連血管炎は，細小動静脈や毛細血管などの小血管

を主病変とし，血管の壊死‘性病変と高いＡＮＣＡ

陽性率を共通の特徴とする本疾患群には，顕微

鏡的多発血管炎，多発血管炎性肉芽腫症，好酸球
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