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Polyangiitis overlap syndrome は再発リスクの高い臨床表現型である：KEIO-

vasculitis コホート 
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我々は 2012 年 1 月から 2024 年 9 月までの期間で当院にて診断した ANCA 関連血管炎

（AAV）と巨細胞性動脈炎（GCA）の合併例(polyangiitis overlap syndrome)を後方視的に観察

し、臨床的特徴、治療反応性、長期予後をまとめました。 

2022 年 ACR/EULAR の分類基準を満たす症例を解析し、結果として、ANCA 関連血管炎 151

例、巨細胞性動脈炎 60 例のうち、合併例は 6 例でした。 

発症時年齢の中央値は 68 歳であり、33%が女性でした。顕微鏡的多発血管炎が最も多い AAV

サブタイプでした（50%）。発熱が主要症状（83%）であり、腎臓病変が 83%、肺病変が 67%

に観察されました。 

全患者が寛解導入として高用量グルココルチコイドを投与され、4 名がシクロホスファミド、

2 名がトシリズマブが併用されました。中央値 32 ヶ月の追跡期間中、6 名中 4 名（67%）が再

燃しましたが、再燃例はすべて AAV 側の再燃でした。これは日本での後方視的研究での AAV

の再燃率 24%よりも高値となっております。 

一方、維持療法としてトシリズマブを投与された 2 名の患者は、PSL3mg 以下で寛解を維持で

きておりました。 

本研究において、Polyangiitis overlap syndrome は、AAV による再燃リスクの高い表現型であ

ることが判明しました。また、IL-6 受容体阻害が有効である可能性が示唆されました。 
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