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LVV 分類基準2022まとめ
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ACR 1990 分類基準[左:GCA, 右:TAK]

Hunder GG, Bloch DA, Michel BA, et al. Arthritis Rheum. 1990;33:1122-8
Arend WP, Michel BA, Bloch DA, et al. Arthritis Rheum. 1990;33:1129-34
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ACR 1990 分類基準の問題点

・⽐較対象集団がGCAと鑑別が容易な
⼩⾎管炎。

・各項⽬に重み付けがない。

・画像検査が分類項⽬に含まれない。

・Extra-cranial GCAは考慮されていない。
[ACR1990の⼤⾎管GCAの感度37.1%]

・対照集団の設定がない。

・少数(63⼈)のデータから作成された。

・対象患者は北⽶のみ。
[TAKの地域特性を反映していない]

・各項⽬に重み付けがない。
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上記問題点、分類基準作成⽅法論の進歩があり改定となった。



⽅法
GCA TAK

AAVとほぼ同じ

・18歳以上で⾎管炎とmimickerを含む。
・GCA/TAKは2⼈の専⾨家が以下のうちmoderate以上と判断したもの選出。

[very certain, moderately certain, uncertain, very uncertain]
・DCVASのdata setは開発セット(70%)、検証セット(30%)に分割。
・対象集団：TKA 33.5%(GCAにおいて)/GCA 33.6%(TAKにおいて)、

LVVに類似した他の⾎管炎 33.4%、LVV mimicker(動脈硬化など) 33.1%
・新分類基準とACR1990を検証セットで⽐較。
・50-60歳でGCA/TAKの基準がそれぞれどの程度当てはまるか検証。

○GCA
・診断から2年以内のみ登録可能
・ CranialとExtra-cranial GCAのそれぞれについて分類基準を検証。

○TAK
・診断から5年以内のみ登録可能。
・年齢層ごとに分類基準を検証(18-39歳、40-60歳)。

○⽐較対象群
・⾎管疾患、アミロイドーシス、感染症(IE/菌⾎症、肺炎、結核)、悪性腫瘍、

神経疾患、眼科領域疾患。



結果

3.専⾨家によるLVVのgold standard症例の検討
・56⼈の専⾨家により2131⼈が検討。このうち1695⼈(80%)が審査を通過。
[LVV 1608⼈(75.5%)/他の⾎管炎 118⼈(5.5%)/⾎管炎mimicker 405⼈(19%)]

・2021年AAVの分類基準の際に確認されたLVVと対象群373⼈を含めて合計2068例の解析。

1.DCVASの結果から専⾨家が1000以上の項⽬を抽出

2.DCVAS試験は32カ国136施設から6991⼈の参加者を募集。
(2011年1⽉-2017年12⽉)
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・1137例中913⼈(81.3%)がGCAと診断。
除外理由：GCAの診断がUncertain以下(187⼈)、診断の変更(37⼈)

・追加で当初GCAと診断されていなかった29⼈が追加。

・対照群とのバランスを取るためにGCAを無作為に選択。
→756⼈が解析対象となった。

・610⼈中500⼈(82%)がTAKと診断。
除外理由：GCAの診断がUncertain以下(95⼈)、診断の変更(15⼈)

・追加で当初TAKと診断されていなかった9⼈が追加。

・画像所⾒を絶対条件とし、画像所⾒のなかった47⼈が除外。
→462⼈が解析対象となった。
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各LVVの特徴
GCA TAK
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[TAK]
アジア：298⼈
欧州：130⼈
北⽶：28⼈
アフリカ：3⼈
オセアニア：3⼈

[GCA]
欧州：796⼈
北⽶：112⼈
オセアニア：18⼈
アジア：16⼈



4.LVVに特化した項⽬の絞り込み
DCVASのデータから72項⽬[臨床検査５項⽬、画像検査14項⽬、⾎管所⾒11項⽬、⽣検1項⽬]が選定。

・942⼈のうち50歳未満は7⼈のみ(<1%)→50歳以上は絶対条件と考えられた。
・画像所⾒で両側腋窩病変、PETでびまん性の取り込み亢進が特徴的な画像所⾒

・年齢：18-39歳(355⼈/77％)、40-60歳(104⼈/23％)、60歳以上(3⼈/<1%)→60歳未満は絶対条件と考えられた。
・9つの動脈領域でGCAに⽐較して罹患割合が⾼く、この9動脈領域の罹患数を複合変数が作成。
・以前のDCVAS cohortでAA/腎動脈/腸間膜動脈の⾎管病変がTAKに特徴的な所⾒と⽰されており、項⽬に加えた。
・⼤動脈の分枝病変は⽐較対象群の2.7%に対してTKAの30.3%に認め、項⽬に加えた(p<0.01)。
・上肢間のSBP差≧20mmHgはTAKと他のLVVと差がある因⼦として、項⽬に加えた
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5.GCAの分類基準項⽬の決定
GCA

・1505⼈(GCA 756⼈/対照群 749⼈)が解析対象。
[1054⼈(GCA 528例⼈/対照群 536⼈)が開発セット/451⼈(GCA 238⼈/対照群 218⼈)が検証セット] 

・72項⽬をラッソ・ロジスティック回帰分析にかけた結果27の独⽴項⽬からなるモデルを得た。

・TAB所⾒とUSでのhalo signはGCAの強い予測因⼦。
→他の項⽬と区別するために⼀つの項⽬としてまとめた。

・新規後頭部/頚部の持続的頭痛：特異度の低下させるため削除。
・各項⽬得点の重み付け

予測因⼦のロジスティック回帰に基づいて決定。



5.TAKの分類基準項⽬の決定
・912⼈(GCA 462⼈/対照群 450⼈)が解析対象。

[1054⼈(TAK 316⼈/対照群 323⼈)が開発セット/451⼈(TAK 146⼈/対照群 127⼈)が検証セット]
・72項⽬をラッソ・ロジスティック回帰分析にかけた結果9の独⽴項⽬からなるモデルを得た。

・罹患動脈数が項⽬に追加された。
得点の重み付けは運営委員会の合議で決定。

・各項⽬得点の重み付け
予測因⼦のロジスティック回帰に基づいて決定。
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6. 分類基準の検証
6点以上(検証セット)：感度 87%、特異度 94.8%
[開発セット：cut-off6点で感度84.75%/特異度94.96%/AUC0.90(0.88-0.92)]GCA

5点以上(検証セット)：感度 93.8%、特異度 99.2%
[開発セット：cut-off5点で感度89.87%/特異度96.59％/AUC0.93(0.90-0-94)]TAK
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GCA

*1.側頭動脈異常所⾒：脈の喪失/減弱、圧痛、
紐状の硬結物。

*2.CRP/ESRの最⾼値：治療前の最⾼値。

*3-1.側頭動脈⽣検：⾎管炎の特徴的な病理所
⾒はない。巨細胞、単核球の浸潤、内弾性板
の断⽚化が⾎管炎に関連する異常所⾒と
DVAS cohortで定義されている。

*3-2. USでの均⼀な⾼エコーな壁肥厚の存在。

*4.両側腋窩病変：⾎管造影(CT/MR/catheter)上
の内腔損傷(狭窄/閉塞/動脈瘤)、Halo sign、PET
でのFDG uptake。

*5.⽬視で肝臓より⾼度の取り込みがある。



TAK

*1.⾎管炎の画像所⾒：⼤動脈とその分枝に⾎管
炎を⽰唆する所⾒がある(CT/Catheter/MR/US/PET)。

*2.⾎管雑⾳：⼤⾎管で聴取する雑⾳(⼤動脈/鎖⾻下/
腋窩/腕橈/上腕/腎/腸⾻動脈)。

*3. 腋窩/鎖⾻下/上腕動脈での⾝体所⾒における
脈の減弱/消失。

*4.頚動脈の脈減弱/消失、圧痛。

*5.⾎管造影(CT/MR/catheter)/US上の内腔損傷(狭窄/
閉塞/動脈瘤)が9領域の⾎管(TA/AA/腸間膜/両頚/両鎖⾻下/
両腎動脈)にある。

*6.⾎管造影(CT/MR/catheter)/US上の内腔損傷(狭窄/
閉塞/動脈瘤)が6⾎管(両頚/両鎖⾻下/両腎動脈)にある。

*7.⾎管造影(CT/MR/catheter)/US上の内腔損傷(狭窄/
閉塞/動脈瘤)が4⾎管(AA/両腎/腸間膜動脈)にある。



50-60歳での検討
・50-60歳は2つの分類基準が重なる部分。それぞれの分類基準の特性について検証されている。
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1451⼈(GCA 942⼈/TAK 509⼈)

96⼈(全体の6.6%)について検証

TAKは概ねTAKと分類可能 この年代のGCAへの感度は低い



Discussion

＜項⽬について＞
・ACR 1990と⽐較して画像所⾒が項⽬に含められた。
・画像所⾒(5+2+2点)＞⽣検所⾒(5点)となり、画像所⾒

がより重視されている。

＜検査の性能について＞
・ACR 1990と同等の特異度を維持しつつ、感度を

上げることができた(93%→100%)。

＜LV-GCAについて＞
・ACR 1990と⽐較して、⼤動脈の画像所⾒が項⽬に

新規に追加された。
・感度が37.1%→55.7%に上昇した。

<作成⽅法について>
・ACR1990と異なり、対照群を設定。
・TAKが多くいるアジアの患者を多く含んでいる。
<検査の性能について>
・どの地域でも良好な性能であった。

アジアの患者で優れた性能であった。
・ACR 1990と⽐較して、⾼齢(40-60歳)のTAKでも

良好な感度であった(83.7% vs 62.5%)。
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・分類基準であり、診断基準ではない。mimicker除外が必要で、怠れば診断特性は低下する。
・医師による診断→専⾨家のレビューで診断の確実性が⾼められている。
・得点による重み付けがなされた。
・年齢が絶対条件になった：GCA≧50歳[99%が含まれる]/TAK＜60歳[25%が40歳以上]。



Limitations

・施設ごとに項⽬取得が標準化されていない。
*側頭動脈の⾎管所⾒取得を施⾏されていない患者もいる
*多くの施設でPETを施⾏できない
*TAB/USが施⾏されていない患者もいる。

・患者の多くは欧州と北⽶で、アジアとオセアニア
の患者は少ない。

・50-60歳代は感度が低い。

・施設ごとに項⽬取得が標準化されていない。
*脈拍を取得されていない患者もいる
*殆どの患者で頭蓋内動脈が未評価
*GCA疑いの中にTABを施⾏されていない患者もいる。

・患者の多くは欧州とアジア、北⽶。アフリカと
オセアニアの患者は少ない。

・成⼈での検証であり、⼩児の検討も必要。
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・ DCVAS cohortに含まれない患者群での検証が必要。


