
臨床総論 5. 疫学 (GPA/MPA, MPO/PR3-ANCA)

• GPAとMPAの臨床像の違い

• PR3+GPAとMPO+GPAの違い



• MPAはMPO-ANCAと, GPAはPR3-ANCAと強く関連し, EGPAはMPO-ANCA陽性もしくはANCA陰性.

• 遺伝子解析の結果からは, MPO-ANCA/PR3-ANCAの違いの方がMPA/GPAの違いより大きく, 抗原特異性が
病態生理に重要と考えられる. 

• GPAは再燃率がMPAより高い. 

[Nat Rev Dis Primers. 2020; 6: 71.]

GPAとMPAの比較



• MPAとGPAの
地理的分布

• GPA (PR3-AAV) は
Europeanが主流
の国で多く, 東ア
ジアで少ない.

• MPA (MPO-AAV)
は中国や日本など
アジアで主流. 

• GPAの頻度は緯度
とも関係し, 赤道
に近くなるほど
減少する.  

[Nat Rev Dis Primers. 2020; 6: 71.]

GPAとMPAの分布



• AAVの日本とUKの疫学的比較

• 日本 (n=86)

AAV 22.6 /million (2005-2009, 宮崎県)

MPA (83%) >>GPA

pANCA/MPO (84%)>>cANCA/PR3 (7%)

• UK (n=50)

AAV 21.8 /million (2005-2009, Norfolk)

GPA (66%) > MPA

cANCA/PR3 (58%)>pANCA/MPO (30%)

結論
• AAVの発生率は日本/UK同等

• 腎病変は日本/UKとも同等

• GPA, cANCA/PR3は, 日本では非常に
少ない. 

[Rheumatology 2011:50:1916-20.]



• 両者は違うというのが本論文の主張.

• MPO+GPAはより”limited”で軽症と報告されている.

• 日本人GPAでは61%がPR3+, UKでは85%がPR3+ [J Rheumatol 2016; 44: 216-22.]

• AAVのmeta-analysisでは 25, PR3/MPO共通では7 genetic variant

• PR3とMPOで異なるgenetic variance は4 variantで, TLR9の同一SNPがPR3-ANCA risk↑/MPO-
ANCA risk↓と逆の作用がある [Ann Rheum Dis 2016; 75: 1687-92.]. 

• Genotype → Serotype → Phenotype に違いがあると思われるがまだ解明されてはいない.

• ドイツCase-control study 59人MPO+GPAとPR3+GPA(118人)比較 [Arthritis Rheumatol 2016; 68: 2953-63.] .

MPO+GPAに軽症(37% vs 74%; P <0.001), MPO+GPAがlimited (声門下狭窄など)が多い(29% vs 11%; P=0.003), 
重症例はPR3+GPAに多い; 肺(67% vs 46%; P=0.007), 腎(52% vs 27%; P=0.002)

• 治療反応性は違うという報告はあるがcontroversial (PR3がRTX>IVCY有効だが再燃する)

[Int J Rheum Dis. 2019; 22 Suppl 1:86-89.]

PR3+ GPAとMPO+GPAは同じ疾患か?

[Ann Rheum Dis 2016; 75: 1687-92.]からのtable

• 大部分PR3-ANCA+, 少数がMPO-ANCA+

• N=321 GPA cohort (WGETとRAVEのpooled study)では PR3 
85%, MPO 10%, ANCA negative 5％でPR3+GPAとMPO+GPA
に臨床phenotypeの差はなかった [Arthritis Rheumatol 2016; 68: 2945-52.]



• MPO+ GPA (59人)とPR3+ GPA (118人; age-gender-
matched)とMPO+ MPA (138人) の比較 (ドイツ)

• MPO+ GPAが有意に軽症(37% vs 74%; P <0.001)

• PR3+ GPAはSevereに多い; 肺(67% vs 46%; P=0.007), 

腎(52% vs 27%; P=0.002) 

• MPO+ GPAはlimited (声門下狭窄など)に多く(29% 

vs 11%; P=0.003), RTX/CYなど積極的な治療を要さない

• MPO+ GPAはMPAより若く女性が多い

• GPAはMPAより予後が良い(MPAはILDのため悪い), 
MPO-ANCAはPR3-ANCAより再燃率は有意に低い. 

[Arthritis Rheumatol 2016; 68: 2953-63.]
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• 日本人GPA 82人とUK GPA 128人の比較.

• 日本人GPAが発症時年齢が高い
(62.2 歳 vs 57.5 歳, p<0.01). 

• 日本人GPAがMPO-ANCA陽性が多い
(34.1% vs 8.6%, p<0.01).

• 日本人GPAが診断時腎機能が良い
(Cr 68.1 μmol/l vs 101.0 μmol/l, p<0.01)

• 日本人GPAが呼吸器合併症が多い
(69.5% vs 40.6%, p<0.01)

• 日本人GPAが60週の再発率が低い
(37.1% vs 68.1%, p < 0.01)

[J Rheumatol 2016; 44: 216-22.]
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