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企画にあたって
中岡良和 

（国立循環器病研究センター研究所血管生理学部部長／大阪大学大学院医学系研究科招聘教授）

 「血管炎症候群」は全身性血管炎ともよばれ，一次性に血管壁に炎症をきたす病態で，厚労省指定難病が数多く含まれる疾患

群である。血管炎の分類基準として汎用される Chapel Hill Consensus Conference 2012（CHCC2012）分類では，血管炎症候

群のカテゴリーは7つ，疾患数は26にも及ぶ。疾患の数が多く，いずれの疾患も複雑な印象があるため，循環器領域の多くの医

師は「血管炎」に対して「自分には関係ない疾患」というイメージをもたれているのではないだろうか？ 

冒頭から特集テーマに対してネガティブな私見を記してしまったが，「血管炎症候群」で循環器領域に深く関係する疾患には

高安動脈炎と川崎病がある。これらの2疾患は日本人医学者の高安右人先生（眼科医）と川崎富作先生（小児科医）がそれぞれ

発見なさった血管病であり，日本が誇る疾患である。また，これらの2疾患の基礎研究と臨床研究の進展は近年顕著で，非常に

ホットな研究領域となっている。

①�高安動脈炎では日本で遂行された治験（TAKT study：2018年 Annals of Rheum Dis 誌に掲載）によって抗

interleukin-6受容体抗体のトシリズマブが2017年8月に薬事承認されて，従来のステロイド治療を補完する classⅠＢの治

療としてガイドラインでも推奨される形に変更された。さらに，2018年4月に公知申請を経て FDG-PET/CT が大型血管

炎（高安動脈炎と巨細胞性動脈炎）に対する画像検査として厚労省から承認され，CT や MRI と比べてより視覚的・定

量的に病勢をとらえられるようになった。このような大きな臨床上の進歩が大型血管炎ではみられている。

②�川崎病では日本で遂行された多施設ランダム化比較試験（KAICA trial）により，免疫グロブリン大量療法（IVIG）にシ

クロスポリンを併用する治療が従来の標準治療に比べて冠動脈病変の合併率を減らすことが示された（2019年 Lancet 誌

に掲載）。日本から発信された GWAS での基礎研究の成果が，実際に臨床の新しい治療法に発展して大きな進歩がみら

れている。また，川崎病では移行期医療の問題もあり，循環器内科医と心臓外科医にも知識が必要となっている。

また，ANCA 関連血管炎は1982年の抗好中球細胞質抗体（anti-neutrophil cytoplasmic antibody：ANCA）の発見以来，血

管炎研究の中心に位置する疾患であり，循環器領域の医師には馴染みが薄いと思われるが，血管炎症候群を理解するうえで重

要である。

そこで，本特集は「血管炎症候群を理解する」というタイトルで，血管炎症候群の領域から特に3つの疾患群，（1）高安動脈

炎と巨細胞性動脈炎からなる大型血管炎（2）川崎病（3）ANCA 関連血管炎に焦点を当てて，国内を代表するエキスパートの

先生方に執筆いただいた。分子レベルの最先端の基礎研究による成果から最新の診断・治療法まで，ホットな情報が満載である。

本特集が，循環器内科医・心臓血管外科医・小児循環器医の先生方の「血管炎症候群を理解する」一助となれば望外の喜びで

ある。

大変残念なことに，巻頭言を作成中の2020年6月5日に，川崎富作先生が逝去されたというニュースが飛び込んできた。改めて
先生のご功績に敬意を表するとともに，心よりご冥福をお祈りしたい。
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