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資料 1-1 CQ 1-1 文献検索式と文献選択 
 

◆PubMed 検索式 

((((((((((("Churg-Strauss Syndrome"[mh] OR "Churg-Strauss"[tiab]) OR "CSS"[tiab]) OR (eosinophilic granulomata[tiab] OR eosinophilic 

granulomatosis[tiab] OR eosinophilic granulomatous[tiab])) OR "EGPA"[tiab]) OR "allergic granulomatoses"[tiab]) OR "allergic granulomatosis"[tiab]) 

OR (allergic angiitis[tiab] OR allergic angina[tiab] OR allergic angioedema[tiab] OR allergic angitis[tiab])) OR (allergic granulomatoses[tiab] OR 

allergic granulomatosis[tiab])) AND ((((((("azathioprine"[mh] OR (azathioprin[tiab] OR azathioprina[tiab] OR azathioprine[tiab] OR 

azathioprine'[tiab] OR azathioprine's[tiab] OR azathioprinefor[tiab] OR azathioprinein[tiab] OR azathioprineor[tiab] OR azathioprines[tiab] OR 

azathioprins[tiab] OR azathioprinum[tiab])) OR "imuran"[tiab]) OR "immuran"[tiab]) OR "imurel"[tiab]) OR "azamun"[tiab]) OR "imurek"[tiab]) OR 

"AZA"[tiab])))) AND ((((English[lang] OR Japanese[lang]))) AND "1999/01/01"[PDAT] : "2018/12/31"[PDAT]) 

検索日：2018/12/1 

 

◆医中誌検索式 

#1  (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/AL) 

#2  "Churg Strauss"/AL or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or チャーグ・ストラウス症候群/AL) or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or アレルギー性肉芽

腫性血管炎/AL)  

#3  #1 or #2 

#4  (#3) and (PT=会議録除く)  

#5  (#4) and (SH=治療的利用,治療,薬物療法,外科的療法,移植,食事療法,精神療法,放射線療法)  

#6  (#5) and (PT=原著論文)  

#7  (#6) and (PT=症例報告除く)  

#8  (#3) and (RD=メタアナリシス,ランダム化比較試験,準ランダム化比較試験,比較研究,診療ガイドライン)  

#9  #7 or #8  

検索日：2018/10/14 

 

 

 

 

  



◆文献選択 

 
 

  

 
医中誌から特定した 

文献数（n=33） 

その他の情報源から 

追加した文献数（n=0） 

重複文献除外後の文献数（n=141） （重複文献 0） 

スクリーニングした 

文献数（n=141） 

適格性を評価した全文 

論文数（n=3） 

質的統合に組み入れた 

研究数（n=1） 

量的統合に加えた 

研究数（n=1） 

除外した文献数 

（n=138） 

PubMedから特定した 

文献数（n=108） 

除外した全文 

論文（n=2） 

＜除外理由＞ 
・寛解導入ではない（n=2） 

 

 



資料 1-2 CQ 1-1 リスク・バイアステーブル（RCT)   
 

 研究内容の特徴 主な結果 Risk of Bias その他 

アウトカム
の 
種類 

著者
名・ 

報告年 
方法 介入方法 

介入群 
全症例
数 

介入群 
イベント 
症例数 

対照群 

全症例数 

対照群 
イベント 
症例数 

割り付け 

方法 

割り付け
の 

隠ぺい 

対象者・ 
ケア提供者

の 
盲検化 

アウトカ
ム 

評価者の 
盲検化 

不完全な 
アウトカ

ム 

アウトカ
ム 

報告 
バイアス 

その他バイア

ス 
（早期試験中

止・ 

医療機関数） 

バイアスのコメント 
（high のとき理由を記

載） 
ほか 

死亡 
Puéchal 

X 

2017 

RCT 
二重

盲検 

介入：GC+AZA 
対照：GC 

25 
（46） 

0 
（0） 

26 
（49） 

2 
（2） 

low low low low low low low 
EGPA51 例のデータ 
（PAN, MPA も含めた 95

例） 

寛解 

（1 度でも
達成） 

Puéchal 

X 
2017 

RCT 

二重
盲検 

介入：GC+AZA 
対照：GC 

25 
（46） 

25 
（44） 

26 
（49） 

25 
（43） 

low low low low low low low 

EGPA51 例のデータ 

（PAN, MPA も含めた 95
例） 

重篤合併
症 

(治療と関

連するも
の。SAE≧

1) 

Puéchal 
X 

2017 

RCT 
二重
盲検 

介入：GC+AZA 

対照：GC 
（46） （8） （49） （3） low low low low low low low 

（PAN, MPA も含めた 95

例） 

再燃（2 年） 

（寛解達成
者における
その後の

再燃。
Major+Mino

r） 

Puéchal 
X 

2017 

RCT 
二重

盲検 

介入：GC+AZA 
対照：GC 

25 
（43） 

12 
（19） 

24 
（42） 

10 
（17） 

low low low low low low low 

EGPA のデータ。寛解中

に突然死した対照群の
1 例を分母から除外して
いる（対照群寛解 25-1

＝24） 
（PAN, MPA も含めた 95
例） 

 

  



資料 1-3 CQ 1-1 重症でない好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では、グルココルチコイド単独と、グルココルチコイドとアザチオプリンの併用のどちらが有

用か？ 
 
エビデンスプロファイル ＊ 

Certainty assessment № of patients Effect Certainty Importance 

№ of 
studies Study design Risk of 

bias Inconsistency Indirectness Imprecision Other 
considerations 

GC+A
ZA GC Relative risk 

(95% CI) 
Absolute risk reduction 

(95% CI) 
  

死亡 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious 

Not 
serious 

Very Serious 
2,3 None 0/25 2/26 0 

(95%CI; 0 – NaN) 
-77 
(95%CI; -179～255) 

⨁⨁○○ 
LOW CRITICAL 

寛解（1 度でも達成） 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious 

Not 
serious Serious2 None 25/25 25/26 1.04 

(95%CI;0.96 – 1.12) 
38 per 1000 
(95%CI; -35.4～112) 

⨁⨁⨁○ 
MODERATE CRITICAL 

再燃（寛解達成者におけるその後の再燃、24 ヵ月。 major & minor） 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious 

Not 
serious Very Serious2,4 None 12/25 10/24 1.15 

(95%CI; 0.62 – 2.15) 
63 per 1000 
(95%CI; -215～341) 

⨁⨁○○ 
LOW IMPORTANT 

重篤合併症（SAE≧1） 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious Serious1 Very 

Serious2,4 None 22/46 23/49 
1.02 
（95%CI; 0.67 – 1.56） 

8.9 per 1000 
（95%CI; -192～209） 

⨁○○○ 
VERY LOW CRITICAL 

 

CI: confidence interval, RR: risk ratio 

＊：採用されたもののデータが利用できず解析できなかったアウトカムは，表に記載していない 

1: EGPA以外の MPA, GPAが含まれているため 

2: イベント・サンプル数が最適情報量の基準を満たさない 

3: コントロール and/or 介入でイベント発生なし 

4: 効果推定値の信頼区間が相当な利益と相当な害の双方の臨床決断閾値をまたぐため 
  



資料 1-4 CQ 1-1 重症でない好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では、グルココルチコイド単独と、グルココルチコイドとアザチオプリンの併用のどちらが有

用か？ 

 

Evidence to Decision テーブル 

判定 リサーチエビデンス 備考 

問
題 

この問題は優先事項か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
●おそらくはい 
◯はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

FFS=0の軽症の EGPAで、初回寛解導入として、GC単独と比べ AZAの追加併用の効果があるか
どうかを示すことは、治療選択肢が増えるため有意義である 

 

望
ま
し
い
効
果 

予期される望ましい効果はどれほど大きいか 
 
◯わずか 
◯小さい 
◯中等度 
◯大きい 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

GC+AZAと GC単独の比較で 
１．重大なアウトカムについて、 
・死亡は GC+AZAの GCに対する効果推定値は 1000人あたり、77減少(-179～26)、NNT13 

・寛解達成は、1000人あたり 38増加 (-35.4～112)、NNT26であった。 

〔24ヶ月の寛解非達成＋再燃で、GC＋AZAの GC単独療法に対する効果推定値は 1000人あた
り 18人増加（-256～292）、NNT 56であった。（GC+AZAで悪化の方向）〕 
２．重要なアウトカムについて、 
・再燃では、GC＋AZAの GC単独に対する効果推定値は 1000人あたり 63人増加（-215～
341）、NNT 16であった（GC+AZAで悪化の方向） 
 
複数の指標で、共に有意差はないものの、望ましい効果の方向性が異なることから「さまざ
まである」とした。 

対照群（GC）の死因は、予期せぬ突
然死 1名、EGPA悪化で CY治療追加
にも関わらず死亡 1例 

望
ま
し
く
な
い
効
果 

予期される望ましくない効果はどれほど大きい
か 
 
◯大きい 
◯中等度 
◯小さい 
●わずか 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

１．重大なアウトカムについて、 
・重篤合併症（１つ以上の SAEを有する患者）について、GC＋AZAの GC単独療法に対する効
果推定値は 1000人当たり 8.9人（増加）（-192～209）、NNT112であった。（GC+AZAで増加の
傾向） 
 
 以上から、GC＋AZAは合併症増加の方向の可能性があるが、その効果はわずかである、と
した。 

 



エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
●非常に低 
◯低 
◯中 
◯高 
------------------ 
◯組み込まれた研究なし 

望ましい効果と、望ましくない効果は、ともに方向性が一致しない。従って、エビデンスの

確実性は、最も低いものを採用し、「非常に低」とした。 

 

価
値
観
や
意
向
・
希
望 

人々が主要なアウトカムをどの程度重視するか
について重要な不確実性はあるか 
 
◯重要な不確実性またはばらつきあり 
◯重要な不確実性またはばらつきの可能性あり 
●重要な不確実性またはばらつきはおそらくな
し 
◯重要な不確実性またはばらつきなし 
------------------ 
◯望ましくないアウトカムなし 

重大なアウトカムに対して、ばらつきはおそらくないと考えられる 
 

 

効
果
の
バ
ラ
ン
ス 

望ましい効果と望ましくない効果とのバランス
は介入またはコントロールを支持するか 
 
◯コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

アウトカムにおける相対的価値観の重み付けを、死亡３点、重篤合併症２点、寛解非達成＋
再燃を 1点とした場合、介入群（GC+AZA）は対照群（GC単独）と比べ、77×3＋38×1-8.9×
2-18×2＝233（1000人あたり 233人、GC+AZAが良い）となる。 
 
ただし、（「望ましい効果」の備考欄で記載した）死因を考慮すると、上記の計算では、
GC+AZAの効果は高く見積もられる可能性がある。 
さらに、寛解導入治療におけるアウトカム「再燃」の重要性は「重要」であるが、寛解維持
治療における「再燃」の重要性は「重大」である。24か月までの効果を考慮した場合、上記
に加え、GC+AZAでは再燃が 63人増加することになり、GC+AZAの有効性は減少する。 
 
以上から、効果のバランスはさまざまである、とした。 

 

資
源
利
用 

必要な資源はどれほど大きいか 
 
◯大きなコスト 
◯中等度のコスト 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

薬剤コストは対照群（GC単独）が少ないが、公費助成の有無や、保険による負担の違いなど
があり、「さまざまである」とした。 

 



必
要
資
源
量
の
エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
◯非常に低 
◯低 
◯中 
◯高 

------------------ 
●組み込まれた研究なし 

必要資源量を加味したエビデンスはないので「組み込まれた研究なし」とした  

費
用
対
効
果 

費用対効果は介入またはコントロールを支持す
るか 
 
●コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

GC＋AZAの方が GC単独より薬剤コストが高くなるが、効果には大きな差はないので「コント
ロールを支持する」とした 

 

公
平
性 

医療上の公平性への影響はどうか 
 
◯公平性が減る 
◯おそらく公平性が減る 
●おそらく影響がない 
◯おそらく公平性が増える 
◯公平性が増える 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

共に保険適用である  

許
容
可
能
性 

この介入は重要な利害関係者にとって許容でき
るか 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

許容はできる 
 

 



実
行
可
能
性 

この選択肢は実行可能か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

内服のみで実行可能である  

 
 
  



〔結論〕 

CQ 1-1  重症でない好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では、グルココルチコイド単独と、グルココルチコイドとアザチオプ

リンの併用のどちらが有用か？ 

推奨のタイプ 

介入を使用することを推奨する 

（強い推奨） 

 

○ 

介入を使用することを提案する 

（弱い推奨） 

 

○ 

介入を使用しないことを提案する 

（弱い推奨：反対） 

 

● 

介入を使用しないことを推奨する 

（強い推奨：反対） 

 

○ 

推奨文 

重症でない*1好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では、グルココルチコイドとアザチオプリンの併用よりもグルココルチコイド単独に

よる治療を提案する。 

（推奨の強さ：弱い、エビデンスの確実性：非常に低） 
*1:重症でないとは，1996 FFS ＝0,すなわち血清クレアチニン濃度＞1.58mg/dL，一日尿蛋白量＞1g，重症の消化管病変（出血，穿孔，梗塞，膵炎），心筋病変，

中枢神経病変，のいずれも満たさない症例を指す．ただし，1996 FFSは 5年生存率に関連する因子であるため，1996 FFS ＝0であっても重症と判断されうる臓器

病変もあることが想定される． 

正当性 

エビデンスの確実性は低いが、アザチオプリン追加併用の効果は極めて小さく、余分な薬剤費もかかることなどから費用対効果も悪いため、介入

を使用しないことを提案するとした。 

欧州の recommendation（Groh M, et al.: Eur J Intern Med 2015; 26: 545-553）においても、軽症（without life and/or organ threatening 

disease）の EGPAでは GC単独が適切（suitable）であると記載されている。 

サブグループに関する

検討事項 

得られた研究は、MPAと PAN を含む集団である。重症でないとは、FFS=0,すなわち血清クレアチニン濃度＞1.58mg/dL、一日尿蛋白量＞1g，重症の

消化管病変（出血，穿孔，梗塞，膵炎），心筋病変，中枢神経病変、のいずれも満たさない症例を指す。ただし、FFS0であっても重症と判断され

うる臓器病変もあることが想定される 

実施に関わる検討事項 
なし 

モニタリングと評価に

関わる検討事項 

なし 

研究上の優先事項 
今後、MTXや mycofenolate mofetilなど他の免疫抑制薬の併用の有用性を調べる研究も必要かもしれない。 

  



資料 1-5 CQ 1-2 文献検索式と文献選択 

 

◆PubMed 検索式 

((((((((((("Churg-Strauss Syndrome"[mh] OR "Churg-Strauss"[tiab]) OR "CSS"[tiab]) OR (eosinophilic granulomata[tiab] OR eosinophilic granulomatosis[tiab] OR eosinophilic 

granulomatous[tiab])) OR "EGPA"[tiab]) OR "allergic granulomatoses"[tiab]) OR "allergic granulomatosis"[tiab]) OR (allergic angiitis[tiab] OR allergic angina[tiab] OR 

allergic angioedema[tiab] OR allergic angitis[tiab])) OR (allergic granulomatoses[tiab] OR allergic granulomatosis[tiab])) AND ((((((((((((((((("Cyclophosphamide"[mh] OR 

(cyclophosph[tiab] OR cyclophospha[tiab] OR cyclophosphamade[tiab] OR cyclophosphamamide[tiab] OR cyclophosphamate[tiab] OR cyclophosphamdde[tiab] OR cyclophosphamde[tiab] 

OR cyclophosphamdie[tiab] OR cyclophosphami[tiab] OR cyclophosphamid[tiab] OR cyclophosphamide[tiab] OR cyclophosphamide'[tiab] OR cyclophosphamide's[tiab] OR 

cyclophosphamide0[tiab] OR cyclophosphamideadriamycin[tiab] OR cyclophosphamidecyor[tiab] OR cyclophosphamidedoxorubicin[tiab] OR cyclophosphamideinduced[tiab] OR 

cyclophosphamidelike[tiab] OR cyclophosphamidemediated[tiab] OR cyclophosphamideplus[tiab] OR cyclophosphamidepulse[tiab] OR cyclophosphamides[tiab] OR 

cyclophosphamides'[tiab] OR cyclophosphamidesensitive[tiab] OR cyclophosphamidetherapy[tiab] OR cyclophosphamidetoxicity[tiab] OR cyclophosphamidic[tiab] OR 

cyclophosphamidie[tiab] OR cyclophosphamids[tiab] OR cyclophosphamidum[tiab] OR cyclophosphamine[tiab] OR cyclophosphamines[tiab] OR cyclophosphamnide[tiab] OR 

cyclophosphamyde[tiab] OR cyclophosphan[tiab] OR cyclophosphane[tiab] OR cyclophosphanes[tiab] OR cyclophosphanide[tiab] OR cyclophosphant[tiab] OR cyclophosphanum[tiab] 

OR cyclophosphaoffe[tiab] OR cyclophospharmide[tiab] OR cyclophosphasmide[tiab] OR cyclophosphate[tiab] OR cyclophosphates[tiab] OR cyclophosphatidic[tiab] OR 

cyclophosphato[tiab] OR cyclophosphazane[tiab] OR cyclophosphazanes[tiab] OR cyclophosphazanium[tiab] OR cyclophosphazatriene[tiab] OR cyclophosphazene[tiab] OR 

cyclophosphazenes[tiab] OR cyclophosphazenic[tiab] OR cyclophosphazine[tiab] OR cyclophosphemide[tiab] OR cyclophosphide[tiab] OR cyclophosphimide[tiab] OR 

cyclophosphine[tiab] OR cyclophosphines[tiab] OR cyclophosphinophosphonium[tiab] OR cyclophosphites[tiab] OR cyclophosphmide[tiab] OR cyclophospho[tiab] OR 

cyclophosphoamide[tiab] OR cyclophosphocreatine[tiab] OR cyclophosphodiester[tiab] OR cyclophosphodiesterase[tiab] OR cyclophosphomide[tiab] OR cyclophosphoramidate[tiab] 

OR cyclophosphoramidates[tiab] OR cyclophosphoramide[tiab] OR cyclophosphoric[tiab] OR cyclophosphorothioate[tiab] OR cyclophosphoryl[tiab] OR cyclophosphorylated[tiab] OR 

cyclophosphospahmide[tiab] OR cyclophosphosphamide[tiab] OR cyclophosphymide[tiab])) OR Cytoxan[tiab]) OR Sendoxan[tiab]) OR Endoxan[tiab]) OR Neosar[tiab]) OR "nsc-

26271"[tiab]) OR "procytox"[tiab]) OR "b-518"[tiab]) OR "ifosfamide"[tiab]) OR "isophosphamide"[tiab]) OR "iphosphamide"[tiab]) OR "isofosfamide"[tiab]) OR 

"holoxan"[tiab]) OR (nsc 109[All Fields] OR nsc 109,229[All Fields] OR nsc 109,724[All Fields] OR nsc 109028[All Fields] OR nsc 109229[All Fields] OR nsc 109268[All 

Fields] OR nsc 109500[All Fields] OR nsc 109555[All Fields] OR nsc 109724[All Fields] OR nsc 1097241[All Fields] OR nsc 10973[All Fields] OR nsc 109929[All Fields])) OR 

"cfx"[tiab]) OR "asta z 4942"[tiab]) OR (phosphoramide mustard[tiab] OR phosphoramide mustards[tiab]))))) AND ((((English[lang] OR Japanese[lang]))) AND 

"1999/01/01"[PDAT] : "2018/12/31"[PDAT]) 

検索日：2018/12/1 

 

◆医中誌検索式 

#1  (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/AL)  

#2  "Churg Strauss"/AL or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or チャーグ・ストラウス症候群/AL) or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or アレルギー性肉芽腫性血管炎/AL) 3,370 

#3  #1 or #2  

#4  (#3) and (PT=会議録除く)  

#5  (#4) and (SH=治療的利用,治療,薬物療法,外科的療法,移植,食事療法,精神療法,放射線療法)  

#6  (#5) and (PT=原著論文)  

#7  (#6) and (PT=症例報告除く) 

#8  (#3) and (RD=メタアナリシス,ランダム化比較試験,準ランダム化比較試験,比較研究,診療ガイドライン) 

#9  #7 or #8 

検索日：2018/10/14  



 

 

 

 

◆文献選択 

   
   

医中誌から特定した 

文献数（n=33） 

Cochraneから 

追加した文献数（n=0） 

重複文献除外後の文献数（n=338） （重複文献 0） 

スクリーニングした 

文献数（n=338） 

適格性を評価した全文 

論文数（n=31） 

質的統合に組み入れた 

研究数（n=1） 

量的統合に加えた 

研究数（n=1） 

除外した文献数 

（n=307） 

PubMedから特定した 

文献数（n=305） 

除外した全文 

論文（n=30） 

＜除外理由＞ 
・研究デザインが基準を満たさず（ケースシ

リーズ、症例報告、総説）（n=30） 



資料 1-6 CQ 1-2 リスク・バイアステーブル（RCT) 

 研究内容の特徴 主な結果 Risk of Bias その他 

アウトカム

の 
種類 

著者名・ 
報告年 

方法 介入方法 

介入群 

全症例
数 

介入群 

イベント 
症例数 

対照群 
全症例数 

対照群 

イベント 
症例数 

割り付け 
方法 

割り付けの 
隠ぺい 

対象者・ 
ケア提供者

の 

盲検化 

アウトカム 

評価者の 
盲検化 

不完全な 
アウトカム 

アウトカム 

報告 
バイアス 

その他バイアス 

（早期試験中止・ 
医療機関数） 

バイアスのコメント 
（high のとき理由を記載） 

死亡 
Ribi C 

2008 
RCT 

AZA, IVCY どちらが介入とも

とりづらいため、便宜的に以
下のように記入（以下同様） 
介入：GC+AZA 

対照：GC+IVCY 

9 2 10 0 high high high low low low low 

Randomization was centralized 
at the coordinating center and 
made by phone, fax, or e‐mail. 

オープン試験 
死亡は評価者の盲検化に影響
されない 

寛解 
（初回の寛

解達成） 

Ribi C 
2008 

RCT 
介入：GC+AZA 
対照：GC+IVCY 

9 7 10 5 high high high high low low low 

Randomization was centralized 
at the coordinating center and 
made by phone, fax, or e‐mail. 

 
オープン試験 

重篤有害
事象 

(薬剤に関
係するも

の) 

Ribi C 
2008 

RCT 
介入：GC+AZA 
対照：GC+IVCY 

9 2 10 0 high high high high low low low 

Randomization was centralized 
at the coordinating center and 

made by phone, fax, or e‐mail. 
オープン試験 
GC+AZA2 名で発疹 

再燃（全観

察期間） 

Ribi C 

2008 
RCT 

介入：GC+AZA 

対照：GC+IVCY 
7 3 5 0 high high high high low low low 

Randomization was centralized 

at the coordinating center and 
made by phone, fax, or e‐mail. 
オープン試験 

 

 
  



資料 1-7 CQ 1-2 グルココルチコイドに抵抗性の好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では、グルココルチコイドとアザチオプリンの併用と、グルココルチコイ

ドと静注シクロホスファミドパルスの併用は、どちらが有用か？ 

 

エビデンスプロファイル＊ 

Certainty assessment № of patients Effect Certainty Importance 

№ of 
studies Study design Risk of 

bias Inconsistency Indirectness Imprecision Other 
considerations 

GC+A
ZA 

GC+IV
CY 

Relative 
(95% CI) 

Absolute 
(95% CI) 

  

死亡 

1 Randomized 
trial Serious1 Not 

serious Not serious Very Serious3,4 None 2/9 0/10 Infinity 
(NaN – infinity) 

222 per 1000 
(95%CI;-49～494) 

⨁○○○ 
Very Low CRITICAL 

寛解（初回の寛解達成） 

1 Randomized 
trial 

Very 
Serious2 

Not 
serious Not serious Serious3 None 7/9 5/10 1.56 

(95%CI; 0.76-3.17) 
278 per 1000 
(95%CI; -134～689) 

⨁○○○ 
Very Low CRITICAL 

重篤有害事象（薬剤に関係するもの） 

1 Randomized 
trial 

Very 
Serious2 

Not 
serious Not serious Very Serious3,4 None 2/9 0/10 Infinity 

(NaN – infinity) 
222 per 1000 
(95%CI; -49～494) 

⨁○○○ 
Very Low CRITICAL 

再燃（全観察期間） 

1 Randomized 
trial 

Very 
serious2 

Not 
serious Not serious Very Serious3,4 None 3/7 0/5  Infinity 

(NaN – infinity) 
429 per 1000 
(95%CI;62～795) 

⨁○○○ 
Very Low IMPORTANT 

 
CI: confidence interval, RR: risk ratio 
＊：採用されたもののデータが利用できず解析できなかったアウトカムは，表に記載していない 
1: ランダム化の方法でバイアスが生じる 
2: ランダム化の方法・オープン試験の点でバイアスが生じる 
3: イベント・サンプル数が最適情報量の基準を満たさない 
4: コントロール and/or 介入でイベント発生なし 
  



資料 1-8 CQ 1-2 グルココルチコイドに抵抗性の好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では、グルココルチコイドとアザチオプリンの併用と、グルココルチコイ

ドと静注シクロホスファミドパルスの併用は、どちらが有用か？ 

 

Evidence to Decision テーブル 

判定 リサーチエビデンス 備考 

問
題 

この問題は優先事項か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
●おそらくはい 
◯はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

FFS=0の EGPAで、GC抵抗性の患者における寛解導入として、AZAが IVCYと比較しどちら
が有用かを示すことは有意義である 

 

望
ま
し
い
効
果 

予期される望ましい効果はどれほど大きいか 
 
◯わずか 
◯小さい 
◯中等度 
◯大きい 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

GC+AZAと GC+IVCYの比較で、 
１．重大なアウトカムについて 
・死亡について、GC+AZAの GC+IVCYに対する効果推定値は 1000人当たり 222人（多い）
（-49～494）、NNT4.5であった。 
・寛解（初回の寛解）について、GC+AZAの GC+IVCYに対する効果推定値は 1000人当たり
278人（多い）（-134～-689）、NNT3.6であった。 
 
２．重要なアウトカムについて 
・再燃（全観察期間）について、GC+AZAの GC+IVCYに対する効果推定値は 1000人当たり
429人（多い）（62～795）、NNT2.3であった。 
 
寛解は多いが、死亡、寛解者における再燃は多く、望ましい効果はさまざまである。 

 

望
ま
し
く
な
い
効
果 

予期される望ましくない効果はどれほど大きい
か 
 
●大きい 
◯中等度 
◯小さい 
◯わずか 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

１．重大なアウトカムについて 
・重篤な有害事象について GC+AZAの GC+IVCYに対する効果推定値は 1000人当たり 222人
（多い）（-49～494）、NNT4.5であった。 
 
以上から望ましくない効果の大きさは「大きい」とした。 

  

エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
●非常に低 
◯低 
◯中 
◯高 
------------------ 
◯組み込まれた研究なし 

すべてのアウトカムで確実性は「非常に低い（very low）」であった。全体的なエビデン
スの確実性は「非常に低」とした。 

 



価
値
観
や
意
向
・
希
望 

人々が主要なアウトカムをどの程度重視するか
について重要な不確実性はあるか 
 
◯重要な不確実性またはばらつきあり 
●重要な不確実性またはばらつきの可能性あり 
◯重要な不確実性またはばらつきはおそらくな
し 
◯重要な不確実性またはばらつきなし 
------------------ 
◯望ましくないアウトカムなし 

アウトカムの重要性に関するばらつきは少ないと考えられる一方、AZAは内服で使用しや
すく、一方 IVCYは点滴が必要であり、患者の価値観などでばらつきがでる可能性がある 

 

効
果
の
バ
ラ
ン
ス 

望ましい効果と望ましくない効果とのバランス
は GC+AZAまたは GC+IVCYを支持するか 
 
◯GC+IVCYを支持する 
●おそらく GC+IVCYを支持する 
◯GC+AZAも GC+IVCYも支持しない 
◯おそらく GC+AZAを支持する 
◯GC+AZAを支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

アウトカムにおける価値観の重み付けを（死亡＝３、重篤有害事象＝２、寛解＝1）とす
ると、GC+AZAは GC+IVCYに比べて、1000人あたり、死亡・重篤有害事象はそれぞれ 222
人多く、寛解は 278人多いことから、-222×3-222×2＋278×１＝-832となり、GC+AZAは
1000人のうち 832人は GC+IVCYの方が良いことになる。 
 
ただし、重篤有害事象と死亡の重複例があること（GC+AZAが悪い方向に見積もられる可
能性がある）、各々の数値について信頼区間が広いこと、に留意する必要がある。 
 
しかし、重要なアウトカム再燃（全観察期間）について、GC+AZAの GC+IVCYに対する効
果推定値は 1000人当たり 429人（多い）（62～795）、NNT2.3であり、GC+AZAは GC+IVCY
よりも劣る方向性である。 

 

資
源
利
用 

必要な資源はどれほど大きいか 
 
◯大きなコスト 
◯中等度のコスト 
◯GC+AZAも GC+IVCY も支持しない 
◯おそらく GC+AZA を支持する 
◯GC+AZA を支持する 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

薬剤コストは GC+IVCYが GC+AZAよりもやや安価だが、入院で行うと GC+IVCYで高コスト
となる。GC+AZAは内服の利便性がある。医療制度や IVCYを外来で行うか入院で行うかな
ど医療機関の状況により左右されると思われるため「さまざまである」とした 

ANCA関連血管炎診療ガイドライン 2017
より 
外来通院中に IVCYを入院で 5回施行し
た時の医療費は 574,100円、うち薬剤費
は 11,300円 
AZAで 1年間治療した時の医療費は
200,810円 
 

必
要
資
源
量
の
エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
◯非常に低 
◯低 
◯中 
◯高 

------------------ 
●組み込まれた研究なし 

研究がないため「組み込まれた研究なし」とした  



費
用
対
効
果 

費用対効果は GC+AZA または GC+IVCYを支持する
か 
 
◯GC+IVCY を支持する 
◯おそらく GC+IVCY を支持する 
◯GC+AZAも GC+IVCY も支持しない 
◯おそらく GC+AZA を支持する 
◯GC+AZA を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
●わからない 

費用対効果を検証する研究がないので「わからない」とした。 
 
ただ、費用はさまざまであるとはいえ、効果の方向性を考慮すると、費用対効果はおそら
く GC+IVCYを支持すると考えられる。 

 

公
平
性 

医療上の公平性への影響はどうか 
 
◯公平性が減る 
◯おそらく公平性が減る 
●おそらく影響がない 
◯おそらく公平性が増える 
◯公平性が増える 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

共に保険適用であり、大きな差は生じないため、「おそらく影響がない」とした  

許
容
可
能
性 

GC+AZAは重要な利害関係者にとって許容できる
か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

許容できる 
 

 

実
行
可
能
性 

この選択肢は実行可能か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

介入群は内服のみで実行可能  

 
 
  



〔結論〕 

CQ 1-2 グルココルチコイドに抵抗性の好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では、グルココルチコイドとアザチオプリンの併用

と、グルココルチコイドと静注シクロホスファミドパルスの併用は、どちらが有用か？  

推奨のタイプ 

介入を使用することを推奨する 

（強い推奨） 

 

○ 

介入を使用することを提案する 

（弱い推奨） 

 

● 

介入を使用しないことを提案する 

（弱い推奨：反対） 

 

○ 

介入を使用しないことを推奨する 

（強い推奨：反対） 

 

○ 

推奨文 

重症でない*1好酸球性多発血管炎性肉芽腫症に対してグルココルチコイド単独による寛解導入治療が効果不十分の場合、アザチオプリンよりも静

注シクロホスファミドパルスをグルココルチコイドに追加併用することを提案する。 

（推奨の強さ：弱い、エビデンスの確実性：非常に低） 
*1:重症でないとは，1996 FFS ＝0,すなわち血清クレアチニン濃度＞1.58mg/dL，一日尿蛋白量＞1g，重症の消化管病変（出血，穿孔，梗塞，膵炎），心筋病変，

中枢神経病変，のいずれも満たさない症例を指す．ただし，1996 FFSは 5年生存率に関連する因子であるため，1996 FFS ＝0であっても重症と判断されうる臓器

病変もあることが想定される． 

正当性 

GC+AZAは、「効果のバランス」の観点で GC+IVCY よりも劣っていると考えられる。 

AZAは内服薬なので IVCYよりも医療消費者・医療従事者にとって利点はあるが、費用面は IVCYを入院・外来のいずれで行うかにより異なる。 

一方、欧州の recommendation（Groh M, et al.: Eur J Intern Med 2015; 26: 545-553）において、FFS≧1の重症例で cytotoxic drug の併用

が推奨されているが、その中で具体的薬剤として cyclophosphamide（CY）のみが記載されており、CYは重症例には第一に併用が推奨される薬剤で

あると思われる。軽症例でも GC 単独に抵抗性の場合、重症例と同様とみなせば、CYを選択することが優先されると思われる。 

サブグループに関す

る検討事項 

重症でないとは、FFS=0,すなわち血清クレアチニン濃度＞1.58mg/dL、一日尿蛋白量＞1g，重症の消化管病変（出血，穿孔，梗塞，膵炎），

心筋病変，中枢神経病変、のいずれも満たさない症例を指す。ただし、FFS0であっても重症と判断されうる臓器病変もあることが想定され

る 

実施に関わる検討事

項 

なし 

モニタリングと評価

に関わる検討事項 

なし 

研究上の優先事項 
今後はメポリズマブなどの生物学的製剤や、ＭＴＸやＭＭＦなど他の免疫抑制剤の有用性についても検討が必要かもしれない。 

 
  



資料 1-9 CQ 1-3  文献検索式と文献選択 

 

◆PubMed 検索式 

(((((((((((((("Churg-Strauss Syndrome"[mh]) OR "Churg-Strauss”[tiab]) OR "CSS"[tiab]) OR Eosinophilic Granulomat*[tiab]) OR "EGPA"[tiab]) OR 

"allergic granulomatoses"[tiab]) OR "allergic granulomatosis"[tiab]) OR allergic angi*[tiab]) OR allergic granulomat*[tiab]))) AND 

((((((((mepolizumab[Supplementary Concept]) OR mepolizumab[tiab]) OR "SB-240563"[tiab]) OR Bosatria[tiab]) OR Nucala[tiab])) OR (((human*) AND 

monoclonal*) AND antibod*[tiab])))))) AND ((((English[lang] OR Japanese[lang]))) AND "1999/01/01"[PDAT] : "2018/12/31"[PDAT]) 

検索日：2018/12/1 

 

◆医中誌検索式 

#1  (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/AL)  

#2  "Churg Strauss"/AL or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or チャーグ・ストラウス症候群/AL) or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or アレルギー性肉芽

腫性血管炎/AL)  

#3  #1 or #2 

#4  (#3) and (PT=会議録除く)  

#5  (#4) and (SH=治療的利用,治療,薬物療法,外科的療法,移植,食事療法,精神療法,放射線療法)  

#6  (#5) and (PT=原著論文)  

#7  (#6) and (PT=症例報告除く)  

#8  (#3) and (RD=メタアナリシス,ランダム化比較試験,準ランダム化比較試験,比較研究,診療ガイドライン)  

#9  #7 or #8  

検索日：2018/10/14 

 

 

 

 

 

  



◆文献選択 

 

 
 

 

  

 
医中誌から特定した 

文献数（n=33） 

その他の情報源から 

追加した文献数（n=0） 

重複文献除外後の文献数（n=84） （重複文献 0） 

スクリーニングした 

文献数（n=84） 

適格性を評価した全文 

論文数（n=4） 

質的統合に組み入れた 

研究数（n=1） 

量的統合に加えた 

研究数（n=1） 

除外した文献数 

（n=80） 

PubMedから特定した 

文献数（n=51） 

除外した全文 

論文（n=3） 

＜除外理由＞ 
・研究デザインが基準を満たさず（RCT以外）

（n=3） 



資料 1-10  CQ 1-3 リスク・バイアステーブル（RCT） 

 研究内容の特徴 主な結果 Risk of Bias その他 

アウトカムの 
種類 

著者名・ 
報告年 

方法 介入方法 
介入群 

全症例数 

介入群 

イベント 
症例数 

対照群 
全症例数 

対照群 

イベント 
症例数 

割り付け 
方法 

割り付けの 
隠ぺい 

対象者・ 
ケア提供者

の 

盲検化 

アウトカム 

評価者の 
盲検化 

不完全な 
アウトカム 

アウトカム 

報告 
バイアス 

その他バイアス 

（早期試験中止・ 
医療機関数） 

バイアスのコメント 
（high のとき理由を記載） 

治療に関連

し た 死 亡

（ 52 週ま

で） 
 

Wechsl

er ME, 

N Engl 

J Med. 

2017  

RCT 
メポリズマブ 300mg/回皮
下注を 4 週ごと 総回数
13 回の投与 

68 0 68 0 low low low low low low low  

寛解達成 

（ 36 週お

よび 48 週

時いずれの

時点でも寛

解達成） 

Wechsl

er ME, 

N Engl 

J Med. 

2017  
 

RCT 
メポリズマブ 300mg/回皮
下注を 4 週ごと 総回数

13 回の投与 

68 22 68 2 low low low low low low low  

寛解維持 
（ 24 週以
上の寛解維
持） 

Wechsl

er ME, 

N Engl 

J Med. 

2017  

RCT 

メポリズマブ 300mg/回皮

下注を 4 週ごと 総回数
13 回の投与 

68 19 68 2 low low low low low low low  

 

死亡以外の

重篤有害事

象 （52 週

まで） 
 

Wechsl

er ME, 

N Engl 

J Med. 

2017  

RCT 
メポリズマブ 300mg/回皮
下注を 4 週ごと 総回数
13 回の投与 

68 3 68 3 low low low low low low low  

 

グルココル

チコイド減

量 効 果

（ PSL4mg/

日以下への

減量） 

Wechsl

er ME, 

N Engl 

J Med. 

2017  

RCT 
メポリズマブ 300mg/回皮
下注を 4 週ごと 総回数

13 回の投与 

68 30 68 7 low low low low low low low  

  



資料 1-11 CQ 1-3 既存治療に抵抗性の好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では，メポリズマブの追加併用は有用か？ 

 

エビデンスプロファイル＊ 

Certainty assessment № of patients Effect Certainty Importance 

№ of 
studies Study design Risk of 

bias Inconsistency Indirectness Imprecision Other 
considerations mepo placebo Relative 

(95% CI) 
Absolute 
(95% CI) 

  

治療に関連した死亡（52 週時点まで） 

1 RCT Not 
serious Not serious Not 

serious 
Very 
serious1,2 None 0 0 Not estimable Not estimable Low CRITICAL  

寛解達成（36 週および 48 週時いずれの時点でも寛解達成） 

1 RCT Not 
serious Not serious Not serious Serious1 None 22/68 

(32.4%) 
2/68 
(2.9%) 

RR 11.00 
(2.69, 44.96) 

294 more per 1,000 
(from 55 more to 1000 more) Moderate CRITICAL  

寛解維持（24 週以上の寛解維持） 

1 RCT Not 
serious Not serious Not serious  Serious1 None 

19/68 
（27.9%
） 

2/68 
（2.9%） 

RR 9.50 
（2.30, 39.21） 

250 fewer per 1,000 
(from 38 more to 1000 more) Moderate CRITICAL 

死亡以外の重篤有害事象（52 週時点まで） 

1 RCT Not 
serious Not serious Not serious Very 

serious1,3 None 3/68 
(4.4%) 

3/68 
(4.4%) 

RR 1.00 
(0.21, 4.78) 

0 fewer per 1,000 
(from 35 fewer to 167 more) Low CRITICAL 

グルココルチコイド減量効果（PSL4mg/日以下への減量） 

1 RCT Not 
serious Not serious Not serious  serious1 None 30/68 

(44.1%) 
7/68 
(10.3%) 

RR 4.29  
(2.02, 9.08) 

339 more per 1,000 
(from 105 more to 832 more) Moderate IMPORTANT  

 

CI: confidence interval, RR: risk ratio 

＊：採用されたもののデータが利用できず解析できなかったアウトカムは，表に記載していない 

1: イベント・サンプル数が最適情報量の基準を満たさない 

2: コントロール and/or 介入でイベント発生なし 

3: 効果推定値の信頼区間が相当な利益と相当な害の双方の臨床決断閾値をまたぐため 
 
 



資料 1-12 CQ 1-3 既存治療に抵抗性の好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では，メポリズマブの追加併用は有用か？ 

 

Evidence to Decision テーブル 

判定 リサーチエビデンス 備考 

問
題 

この問題は優先事項か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

グルココルチコイドおよび免疫抑制剤併用で再燃あるいは寛解とはならなかった場合の

治療として、メポリズマブ追加併用の有用性を検討することは重要である 

 

望
ま
し
い
効
果 

予期される望ましい効果はどれほど大きいか 
 
◯わずか 
◯小さい 
◯中等度 
●大きい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

重大なアウトカム寛解達成について、 
メポリズマブ群 32.4％・プラセボ群 2.9％  （p<0.001） 
効果推定値 1000人あたり 294（55-1000）  
NNT 3.4であった 
 
重大なアウトカム寛解維持について、 
メポリズマブ群 27.9％・プラセボ群 2.9％ （p<0.001） 
効果推定値 1000人あたり 250（38-1000）  
NNT 4.0であった 
 
重要なアウトカムグルココルチコイド減量効果について、 
メポリズマブ群 44.1％・プラセボ群 10.3％  （p<0.001） 
効果推定値 1000人あたり 
339（105-832）  
NNT 3.0であった 

 

望
ま
し
く
な
い
効
果 

予期される望ましくない効果はどれほど大きい
か 
 
◯大きい 
◯中等度 
◯小さい 
●わずか 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

重大なアウトカム治療に関連した死亡については 
メポリズマブ群・プラセボ群どちらも 0人であった 
 
重大なアウトカム死亡以外の重篤な有害事象について 
メポリズマブ群 4.4％ 
プラセボ群 4.4％  
効果推定値 1000人あたり 0（-35-167） 
 

 

エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
◯非常に低 
◯低 
●中 
○高 
------------------ 
◯組み込まれた研究なし 

望ましい効果および望ましくない効果のいずれも介入群が優れており、重大なアウトカム
である寛解達成のエビデンスである「中」を採用した 
 

 



価
値
観
や
意
向
・
希
望 

人々が主要なアウトカムをどの程度重視するか
について重要な不確実性はあるか 
 
◯重要な不確実性またはばらつきあり 
○重要な不確実性またはばらつきの可能性あり 
●重要な不確実性またはばらつきはおそらくな
し 
◯重要な不確実性またはばらつきなし 
------------------ 
◯望ましくないアウトカムなし 

ばらつきはおそらくない  

効
果
の
バ
ラ
ン
ス 

望ましい効果と望ましくない効果とのバランス
は介入またはコントロールを支持するか 
 
◯コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
●介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

望ましい効果はすべて介入群で優れており、望ましくない効果に差を認めなかったことか
ら介入を支持した。 

 
 

資
源
利
用 

必要な資源はどれほど大きいか 
 
○大きなコスト 
◯中等度のコスト 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

同定された研究エビデンスはないが、メポリズマブの薬剤費は約 54万円/4週毎と高額で
ある。 
医療助成を受けることができれば、自己負担はなくなる。 
メポリズマブは皮下注射するだけであり、診療所でも使用が可能である。 

 

必
要
資
源
量
の
エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
◯非常に低 
◯低 
◯中 
○高 

------------------ 
●組み込まれた研究なし 

同定された研究エビデンスはない  



費
用
対
効
果 

費用対効果は介入またはコントロールを支持す
るか 
 
◯コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
●わからない 

同定された研究エビデンスはない 
薬価は高額であるが、効果のバランスに優れる 

 

公
平
性 

医療上の公平性への影響はどうか 
 
◯公平性が減る 
◯おそらく公平性が減る 
◯おそらく影響がない 
◯おそらく公平性が増える 
◯公平性が増える 
------------------ 
○さまざまである 
●わからない 

保険適応であるが 
医療費助成あり・なし、自己負担額によって差が出る可能性がある 

 

許
容
可
能
性 

この介入は重要な利害関係者にとって許容でき
るか 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

保険適応であり、費用が高額であること以外は許容できる  

実
行
可
能
性 

この選択肢は実行可能か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

実行可能であろう  

 
 
  



〔結論〕 

CQ 1-3 既存治療に抵抗性の好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では，メポリズマブの追加併用は有用か？ 

推奨のタイプ 

介入を使用することを推奨する 

（強い推奨） 

 

● 

介入を使用することを提案する 

（弱い推奨） 

 

○ 

介入を使用しないことを提案する 

（弱い推奨：反対） 

 

○ 

介入を使用しないことを推奨する 

（強い推奨：反対） 

 

○ 

推奨文 
グルココルチコイド単独あるいはグルココルチコイドに免疫抑制薬を併用しても，寛解とならなかったか，寛解後に再発した治療抵抗性の好酸

球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解導入治療では，メポリズマブを併用することを推奨する． 

（推奨の強さ：強い、エビデンスの確実性：中） 

正当性 
エビデンスの確実性も「中」であり、望ましい効果である寛解達成、寛解維持、グルココルチコイド減量はすべて介入群で優れており、望まし

くない効果である死亡、重篤な有害事象に差を認めなかったことから介入を支持した。 

サブグループに関する検

討事項 

RCTにおける対象者は、試験開始前 4週以上にわたり PSLの安定用量で定期使用していた、再発あるいは寛解導入失敗症例である。 

再発の定義は、過去 2 年以内かつスクリーニングの 12 週間以上前に、経口ステロイド薬の増量、ステロイド薬の静脈内投与の開始、免疫抑制

療法の開始／増量、免疫グロブリンの静脈内投与の開始／増量または入院であり、寛解導入に失敗の定義は、試験開始前 6 ヵ月以内に標準的治

療による寛解導入療法を 3ヵ月以上施行した後、BVASが 0かつ経口ステロイド薬 7.5mg/日以下の状態が得られない状態の症例に限られてい

る。従って、初発あるいは再発時の急性期症状の改善を目的とした使用法とは異なることに注意する必要がある。 

実施に関わる検討事項 
 

モニタリングと評価に関

わる検討事項 

なし 

研究上の優先事項 
EGPAにおける初発あるいは再発時の急性期症状の改善を目的とした使用法に関してはまだエビデンスがない。また重症難治性気管支喘息では

月 1回メポリズマブ 100mg/回の投与での有効性が示されているが、EGPAにおいては、月 1回メポリズマブ 100mg/回の投与での有効性は評価さ

れておらず、今後の検討課題である。また患者インタビューで意見のあった患者の経済的なアウトカムについても今後評価が必要である。 



 
資料 2-1 CQ 2 文献検索式と文献選択 

 

◆PubMed 検索式 

(((((((((((((("Churg-Strauss Syndrome"[mh]) OR "Churg-Strauss”[tiab]) OR "CSS"[tiab]) OR Eosinophilic Granulomat*[tiab]) OR "EGPA"[tiab]) OR 

"allergic granulomatoses"[tiab]) OR "allergic granulomatosis"[tiab]) OR allergic angi*[tiab]) OR allergic granulomat*[tiab]))) AND 

((((((((((((((((((”methotrexate"[mh]) OR methotrexate[tiab]) OR ametopterine[tiab]) OR mexate[tiab]) OR Abitrexate[tiab]) OR amethopterine[tiab]) OR 

Antifolan[tiab]) OR Emtexate[tiab]) OR Emtrexate[tiab]) OR Ledertrexate[tiab]) OR Methoblastin[tiab]) OR Methylaminopterin[tiab]) OR 

Metotrexat*[tiab]) OR mtx[tiab]) OR Novatrex[tiab]) OR Rheumatrex[tiab])) OR ((((Otrexup[tiab]) OR AMT[tiab]) OR MTRX[tiab])))))) AND 

((((English[lang] OR Japanese[lang]))) AND "1999/01/01"[PDAT] : "2018/12/31"[PDAT]) 

検索日：2018/12/1 

 

◆医中誌検索式 

#1  (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/AL) 

#2  "Churg Strauss"/AL or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or チャーグ・ストラウス症候群/AL) or (好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or アレルギー性肉芽

腫性血管炎/AL)  

#3  #1 or #2  

#4  (#3) and (PT=会議録除く)  

#5  (#4) and (SH=治療的利用,治療,薬物療法,外科的療法,移植,食事療法,精神療法,放射線療法)  

#6  (#5) and (PT=原著論文)  

#7  (#6) and (PT=症例報告除く)  

#8  (#3) and (RD=メタアナリシス,ランダム化比較試験,準ランダム化比較試験,比較研究,診療ガイドライン)  

#9  #7 or #8  

検索日：2018/10/14 

 

 

 

 

 

  



◆文献選択 

 

   
医中誌から特定した 

文献数（n=33） 

その他の情報源から 

追加した文献数（n=0） 

重複文献除外後の文献数（n=116） （重複文献 0） 

スクリーニングした 

文献数（n=116） 

適格性を評価した全文 

論文数（n=4） 

質的統合に組み入れた 

研究数（n=1） 

量的統合に加えた 

研究数（n=1） 

除外した文献数 

（n=112） 

PubMedから特定した 

文献数（n=83） 

除外した全文 

論文（n=3） 

＜除外理由＞ 
・研究デザインが基準を満たさず（総説 1、

寛解導入１、後ろ向き case series１） 



資料 2-2 CQ 2 リスク・バイアステーブル(RCT) 

 研究内容の特徴 主な結果 Risk of Bias その他 

アウトカムの 
種類 

著者名・ 
報告年 

方法 介入方法 
介入群 

全症例数 

介入群 

イベント 
症例数 

対照群 
全症例数 

対照群 

イベント 
症例数 

割り付け 
方法 

割り付けの 
隠ぺい 

対象者・ 
ケア提供者

の 

盲検化 

アウトカム 

評価者の 
盲検化 

不完全な 
アウトカム 

アウトカム 

報告 
バイアス 

その他バイアス 

（早期試験中止・ 
医療機関数） 

バイアスのコメント 
（high のとき理由を記載） 

再発率 

（12M） 

Maritati F, et 
al. 2017 

RCT CY vs MTX 17(MTX) 1 13(CY) 1 low high high high low low low 

・オープン試験であり、盲検化さ
れていない。 
・目標症例数達成前に中止とな

ったが、症例が集まらなかった
ためであり、早期試験中止バイ
アスにはあたらない 

無再発/無死

生存率(12M) 

Maritati F, et al. 
2017 

RCT CY vs MTX 17(MTX) 16 13(CY) 12 low high high high low low low 

再発率 
（24M） 

Maritati F, et al. 
2017 

RCT CY vs MTX 17(MTX) 3 13(CY) 3 low high high high low low low 

無再発/無死

生存率(24M) 

Maritati F, et al. 
2017 

RCT CY vs MTX 17(MTX) 12 13(CY) 10 low high high high low low low 

重篤有害事

象 

Maritati F, et al. 
2017 

RCT CY vs MTX 38(MTX) 5 33(CY) 4 low high high high low low low 

軽度・中等度
有害事象 

Maritati F, et al. 
2017 RCT CY vs MTX 38(MTX) 32 33(CY) 30 low high high high low low low 

死亡(24M) 

Maritati F, et al. 
2017 

RCT CY vs MTX 38(MTX) 1 33(CY) 2 low low low low low low low 

・目標症例数達成前に中止とな

ったが、症例が集まらなかった
ためであり、早期試験中止バイ
アスにはあたらない 

 

 



資料 2-3 CQ 2 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解維持治療では，どのようなレジメンが有用か？ 

 

エビデンスプロファイル＊ 

Certainty assessment № of patients Effect Certainty Importance 

№ of 
studies Study design Risk of 

bias Inconsistency Indirectness Imprecision Other 
considerations MTX CY Relative 

(95% CI) 
Absolute 
(95% CI) 

  

再発率(12M) 

1 RCT Serious1 Not serious Not serious Very serious3,4 None 1/17 
(5.9%) 

1/13 
(7.7%) 

RR 0.765 
(0.053 to 11.11) 

18 fewer per 1,000 
(from 201 fewer to 164 more) Very low Critical 

無再発・無死生存率（12M） 

1 RCT Serious1 Not serious Not serious  Serious3 None 16/17 
(94.1%) 

12/13 
(92.3%) 

RR 1.02 
(0.837 to 1.241) 

18 more per 1,000 
(from 165 fewer to 201 more) Low Critical 

再発率(24M) 

1 RCT Serious1 Not serious Not serious Very serious3,4 None 3/17 
(17.6%) 

3/13 
(23.1%) 

RR 0.765 
(0.183 to 3.19) 

54 fewer per 1,000 
(from 346 fewer to 237 more) Very low Critical 

無再発・無死生存率（24M） 

1 RCT Serious1 Not serious Not serious Very serious3,4 None 12/17 
(70.6%) 

10/13 
(76.9%) 

RR 0.918 
(0.598 to 1.407) 

63 fewer per 1,000 
(from 379 fewer to 252 more) Very low Critical 

重篤有害事象 

1 RCT Serious1 Not serious Serious2 Very serious3,4 None 5/38 
(13.2%) 

4/33 
(12.1%) 

RR 1.086 
(0.318 to 3.711) 

10 more per 1,000 
(from 144 fewer to 165 more) Very low Critical 

軽度・中等度有害事象 

1 RCT Serious1 Not serious Serious2 Serious3 None 32/38 
(84.2%) 

30/33 
(90.9%) 

RR 0.926 
(0.778 to 1.103) 

67 fewer per 1,000 
(from 219 fewer to 85 more) Very low Important 

死亡(24M) 

1 RCT 
Not 
serious Not serious Serious2 Very serious3,4 None 

1/38 
(2.6%) 

2/33 
(6.1%) 

RR 0.434 
(0.041 to 4.575) 

34 fewer per 1,000 
(from 130 fewer to 62 more) Very low Critical 

 

CI: confidence interval, RR: risk ratio 

＊：採用されたもののデータが利用できず解析できなかったアウトカムは，表に記載していない 

1: 盲検化されていないため。 

2: EGPA以外の MPA、GPAも含まれる結果のため。 

3: 症例数が少ないため。 

4: 効果推定値の信頼区間は相当な利益と相当な害の両方の臨床決断閾値をまたぐため。 

  



資料 2-4 CQ 2 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解維持治療では，どのようなレジメンが有用か？ 

 

Evidence to Decision テーブル 

判定 リサーチエビデンス 備考 

問
題 

この問題は優先事項か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

EGPAに対する免疫抑制治療についてのエビデンスが求められている。 
 

 

望
ま
し
い
効
果 

予期される望ましい効果はどれほど大きいか 
 
◯わずか 
◯小さい 
◯中等度 
◯大きい 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

重大なアウトカム 無再発・無死生存率（12M）について、MTXの CYに対する効果推定値は
1000人当たり 18（多い）（-165～201）、NNT56であった。 
 
重大なアウトカム 無再発・無死生存率（24M）について、MTXの CYに対する効果推定値は
1000人当たり 63（少ない）（-379～252）、NNT15.8であった。 
 
重大なアウトカム 12ヶ月での再発率について、MTXの CYに対する効果推定値は 1000人
当たり 18（少ない）（-201～164）、NNT56であった。 
 
重大なアウトカム 24ヶ月での再発率について、MTXの CYに対する効果推定値は 1000人
当たり 54（少ない）（-346～237）、NNT19であった。 

 

望
ま
し
く
な
い
効
果 

予期される望ましくない効果はどれほど大きい
か 
 
◯大きい 
◯中等度 
◯小さい 
◯わずか 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

重大な害のアウトカム死亡について、MTXの CYに対する効果推定値は 1000人当たり 34
人（少ない）（-130～62）、NNT29であった。 
 
重大な害のアウトカム重篤有害事象について、MTXの CYに対する効果推定値は 1000人当
たり 10人（多い）（-144～165）、NNT100であった。 
 
重要な害のアウトカム軽度・中等度有害事象について、MTXの CYに対する効果推定値は
1000人当たり 67人（少ない）（-219～85）、NNT15であった。 

『GC＋POCY については，リウマチ性疾
患における毒性を検討した Monach ら
のレビューにおいて，信頼区間は広い
ものの，すべての研究で POCY 使用に
伴う膀胱癌発症のリスクが対照と比べ
て高かった（OR：3.6～100；膀胱癌発
症例の多くは 100 g以上の累積服用が
あり，少なくとも 30 g でリスクが上
昇する）』 

エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
●非常に低 
◯低 
◯中 
◯高 
------------------ 
◯組み込まれた研究なし 

重大なアウトカム（死亡、重篤有害事象、無再発・無死生存率（12M・24M））における介
入（GC＋MTX）の効果をみると，患者にとって同じ方向ではなかったため，アウトカム全
体のエビデンスの確実性は、もっとも低いものを採用し、”very low”とした。 
 
 

 



価
値
観
や
意
向
・
希
望 

人々が主要なアウトカムをどの程度重視するか
について重要な不確実性はあるか 
 
◯重要な不確実性またはばらつきあり 
◯重要な不確実性またはばらつきの可能性あり 
●重要な不確実性またはばらつきはおそらくな
し 
◯重要な不確実性またはばらつきなし 
------------------ 
◯望ましくないアウトカムなし 

重大なアウトカムについては、重要視すると思われる  

効
果
の
バ
ラ
ン
ス 

望ましい効果と望ましくない効果とのバランス
は介入またはコントロールを支持するか 
 
◯コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
●おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

アウトカムの相対的価値を 無再発・無死生存率 1、重篤有害事象 2、死亡 3とする。 
介入はコントロールと比較して、死亡は 1000人あたり 34人減少、重篤有害事象は 10人
増加、無再発・無死生存率（12M）は 18人増加、無再発・無死生存率（24M）は 54人減
少 する。 
前述した『価値観の重みづけ』を使うと、無再発・無死生存率(12M)18*1-重篤有害事象
10*2-死亡（-34）*3＝100（1000人治療で 100人介入が良い。）となる。 
また無再発・無死生存率(24M)-54*1-重篤有害事象 10*2-死亡（-34）*3＝28（1000人治療
で 28人介入が良い。）となる。 
使用した点推定値はばらつきが多いが、介入の方が効果のバランスが優れていた。 
一方、望ましくない効果の欄の備考でも触れたように、POCY の膀胱癌発症のリスク上昇
もあることから、結果として MTX介入の効果を支持する結論に至った。 

アウトカムの相対的価値については WG
内で討議し CYの長期的な有害事象の懸
念から介入を支持することで一致し
た。 

資
源
利
用 

必要な資源はどれほど大きいか 
 
◯大きなコスト 
◯中等度のコスト 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

同定された研究エビデンスはない。  

必
要
資
源
量
の
エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
◯非常に低 
◯低 
◯中 
◯高 

------------------ 
●組み込まれた研究なし 

同定された研究エビデンスはない。  



費
用
対
効
果 

費用対効果は介入またはコントロールを支持す
るか 
 
◯コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
●わからない 

同定された研究エビデンスはない。  

公
平
性 

医療上の公平性への影響はどうか 
 
◯公平性が減る 
◯おそらく公平性が減る 
◯おそらく影響がない 
◯おそらく公平性が増える 
◯公平性が増える 
------------------ 
●さまざまである 
◯わからない 

主治医が MTXの治療での使用に慣れているかどうかは影響すると考えられる。 
また、薬剤費自体は高額ではないが医療費助成の有無により自己負担額に差が出る可能性
がある。 

 

許
容
可
能
性 

この介入は重要な利害関係者にとって許容でき
るか 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

EGPAに対して MTXは保険承認されていない。 
 

 

実
行
可
能
性 

この選択肢は実行可能か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
◯おそらくはい 
●はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

実行可能である。  

 
  



〔結論〕 

CQ 2 好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解維持治療では，どのようなレジメンが有用か？ 

推奨のタイプ 

介入を使用することを推奨する 

（強い推奨） 

 

○ 

介入を使用することを提案する 

（弱い推奨） 

 

● 

介入を使用しないことを提案する 

（弱い推奨：反対） 

 

○ 

介入を使用しないことを推奨する 

（強い推奨：反対） 

 

○ 

推奨文 

好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の寛解維持治療では，グルココルチコイド＋経口シクロホスファミドよりも，グルココルチコイド＋メト

トレキサートを提案する． 

（推奨の強さ：弱い、エビデンスの確実性：非常に低） 

正当性 
全体のエビデンスの確実性は低いが、POCYの毒性を加味した効果のバランスからは MTX併用が支持される。 

ただし EGPA に対して MTXは保険承認されていない。 

サブグループに関する

検討事項 

GC単独で寛解導入治療された場合についてはそのまま維持治療継続されることが多く、その場合の MTX併用の有用性については不明であ

る。 

GC＋POCYで寛解導入治療された EGPA が対象である。 

実施に関わる検討事項 
なし 

モニタリングと評価に

関わる検討事項 

ガイドライン使用についてはモニタリングの必要がある。 

研究上の優先事項 

今回採用された論文の組み入れ基準に合致しない EGPA症例、また GC単独や GC＋POCY 以外で寛解導入した EGPA症例の寛解維持治療の有

効性と安全性については検討を要する。GC単独で治療された症例については GC減量速度の違いや GC維持量の違いにより比較研究で示さ

れていない長期での治療成績や GC関連有害事象などの問題の検討は必要である。 

 
 

  



資料 3-1 CQ 3 文献検索式と文献選択 

 

◆PubMed 検索式 

((((((((((((("Churg-Strauss Syndrome"[mh]) OR "Churg-Strauss”[tiab]) OR "CSS"[tiab]) OR Eosinophilic Granulomat*[tiab]) OR "EGPA"[tiab]) OR 

"allergic granulomatoses"[tiab]) OR "allergic granulomatosis"[tiab]) OR allergic angi*[tiab]) OR allergic granulomat*[tiab])) AND 

(((((((((((((immunoglobulins[mh]) OR immunoglobulin*[tiab]) OR "Gamma Globulins"[mh]) OR "gamma-globulin"[tiab]) OR "gamma globulin"[tiab]) OR "γ 

Globulin"[tiab]) OR "γ-Globulin"[tiab]) OR "γ-Globulins"[tiab]) OR "Intravenous Immunoglobulins"[tiab]) OR "Gamma Globulins"[tiab]) OR "Intravenous 

Immunoglobulin"[tiab]) OR "Immunoglobulins, Intravenous"[mh]) OR "IVIG"[tiab])))) AND ((((English[lang] OR Japanese[lang]))) AND "1999/01/01"[PDAT] : 

"2018/12/31"[PDAT]) 

検索日：2018/12/1 

 

◆医中誌検索式 

 

#1 チャーグストラウス症候群/AL 

#2 （好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH or好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/AL）  

#3 Churg-Strauss/AL 

#4 チャーグ/AL 

#5 （好酸球性多発血管炎性肉芽腫症/TH orアレルギー性肉芽腫性血管炎 /AL） 

#6 （抗好中球細胞質抗体/TH or anca/AL） 

#7 大量γグロブリン療法/AL  

#8 大量ガンマグロブリン療法/AL  

#9ガンマグロブリン大量療法/AL  

#10 ガンマグロブリン療法/AL  

#11 #1 or #2 or #3 or $4 or #5 or #6  

#12 #7 or #8 or #9 or #10 

#13 #11 and #12 and (DT=1997:2018 and PT=原著論文, 会議録除く and CK=ヒト)  

検索日：2018/12/1 

 

 

  



◆文献選択 

 
 

 

 

  

 
医中誌から特定した 

文献数（n=13） 

その他の情報源から 

追加した文献数（n=0） 

重複文献除外後の文献数（n=648） （重複文献 0） 

スクリーニングした 

文献数（n=648） 

適格性を評価した全文 

論文数（n=55） 

質的統合に組み入れた 

研究数（n=1） 

量的統合に加えた 

研究数（n=0） 

除外した文献数 

（n=593） 

PubMedから特定した 

文献数（n=635） 

除外した全文 

論文（n=54） 

＜除外理由＞ 
・研究デザインが基準を満たさず（n=26） 
・P, Oが基準を満たさず（n=4） 
・I/Cが基準を満たさず（n=24） 



資料 3-2 CQ 3 リスク・バイアステーブル（RCT) 

 研究内容の特徴 主な結果 Risk of Bias その他 

アウトカムの 
種類 

著者名・ 
報告年 

方法 介入方法 
介入群 
全症例

数 

介入群 
イベント 

症例数 

対照群 
全症例数 

対照群 
イベント 

症例数 

割り付け 
方法 

割り付け
の 

隠ぺい 

対象者・ 

ケア提供者
の 

盲検化 

アウトカ

ム 
評価者の 
盲検化 

不完全な 
アウトカ

ム 

アウトカ

ム 
報告 

バイアス 

その他バイア
ス 

（早期試験中

止・ 
医療機関数） 

バイアスのコメント 
（high のとき理由を記載） 

MMT 変化量 
（2 週） 

Haruki K, 
et al.2015 

RCT 

GC+IVIG（介

入） vs GC+
（対照） 

8 
8.13±
9.49 

15 
3.13±
3..52 

Low Low Low Low Low Low Low  

筋力低下 
改善部位数 

（2 週） 

Haruki K, 

et al.2015 
RCT 

GC+IVIG（介
入） vs GC+
（対照） 

8 4.0±5.3 15 0.5±1.6 Low Low Low Low Low Low Low  

VAS 変化量 
（2 週後） 

Haruki K, 
et al.2015 

RCT 
GC+IVIG（介
入） vs GC+

（対照） 

8 
-5.00±

8.62 
15 

-5.13±
7.44 

Low Low Low Low Low Low Low  

修正 Barthel

指数 
（2 週） 

Haruki K, 
et al.2015 

RCT 

GC+IVIG（介

入） vs GC+
（対照） 

8 2.4±4.3 15 1.9±5.7 Low Low Low Low Low Low Low  

 
  



 
資料 3-3 CQ 3 末梢神経障害の残存する好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の治療では、免疫グロブリン大量静注療法の併用は有用か？  
 

エビデンスプロファイル＊ 

Certainly assessment № of patients Effect Certainly Importance 

№ of 
studies Study design Risk of 

bias Inconsistency Indirectness Imprecision Other 
considerations IVIG プラセボ Relative 

(95% CI) 
Absolute 
(95% CI) 

  

MMT 変化量（2 週） 

1 
Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious Serious1 Serious2 None 

8.13 ± 
9.49 

3.13  
± 3.52 

  ⨁⨁○○ 
LOW CRITICAL 

筋力低下改善部位数（2 週） 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious Serious1 Serious2 None 4.0  

± 5.3 
0.5  
± 1.6 

  ⨁⨁○○ 
LOW CRITICAL 

VAS 変化量（2 週後） 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious Serious1 Serious2 None -5.00 ± 

8.52 
-5.13  
± 7.44 

  ⨁⨁○○ 
LOW CRITICAL 

修正 Barthel 指数（2 週） 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious Serious1 Serious2 None 2.4  

± 4.3 
1.9  
± 5.7 

  ⨁⨁○○ 
LOW CRITICAL 

重篤な有害事象 

1 Randomized 
trial 

Not 
serious 

Not 
serious Serious1 Very Serious2,3 None 0 0 Not estimable Not estimable ⨁○○○ 

VERY LOW CRITICAL 

 
CI: confidence interval, RR: risk ratio 
＊：採用されたもののデータが利用できず解析できなかったアウトカムは，表に記載していない 
1: 対象は寛解に至り筋力低下が残る患者に限定。 
2: サンプルサイズが少ない 
3: コントロール and/or 介入でイベント発生なし 
  



資料 3-4 CQ 3 末梢神経障害の残存する好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の治療では、免疫グロブリン大量静注療法の併用は有用か？ 

 

Evidence to Decision テーブル 

判定 リサーチエビデンス 備考 

問
題 

この問題は優先事項か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
●おそらくはい 
◯はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

難治性神経障害症例に対する追加併用治療として重要である。  

望
ま
し
い
効
果 

予期される望ましい効果はどれほど大きいか 
 
◯わずか 
◯小さい 
●中等度 
◯大きい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

（RCT） 
重大なアウトカム MMT変化量について、IVIG群では 8.13(± 9.49)、プラセボ群では
3.13(±3.52)の改善がみられた。 
 
重大なアウトカム筋力低下改善部位数について、IVIG群では 4.0(±5.3)、プラセボ群
では 0.5(±1.6)の改善がみられた。 
 
重大なアウトカム VAS変化量について、IVIG群では-5.00 (±8.52)、プラセボ群では-
5.13(±7.44)の改善がみられた。 
 
重大なアウトカム修正 Barthel指数について、IVIG群では 2.4 (±4.3)、プラセボ群で
は 1.9(±5.7)の改善がみられた。 
 

対象は寛解後の筋力低下が残存する患
者に限定 
 

望
ま
し
く
な
い
効
果 

予期される望ましくない効果はどれほど大きいか 
 
◯大きい 
◯中等度 
◯小さい 
●わずか 
------------------ 
◯さまざまである 
〇わからない 

統計学的な検討はされていないが IVIG治療に関連する有害事象はなかったと記載され
ている 

 

エ
ビ
デ
ン
ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
◯非常に低 
●低 
〇中 
◯高 
------------------ 
◯組み込まれた研究なし 

重大なアウトカム MMT変化量のエビデンスである「低」を採用  



価
値
観
や
意
向
・
希
望 

人々が主要なアウトカムをどの程度重視するかに
ついて重要な不確実性はあるか 
 
◯重要な不確実性またはばらつきあり 
◯重要な不確実性またはばらつきの可能性あり 
● 重要な不確実性またはばらつきはおそらくな
し 
◯重要な不確実性またはばらつきなし 
------------------ 
◯望ましくないアウトカムなし 

 ANCA関連血管炎の診療ガイドライン
2017の作成時に行った患者アンケート
調査では、「診断・治療介入までに時間
を要し，神経症状が残り，現在も苦労
している」との意見が複数寄せられ
た。 

効
果
の
バ
ラ
ン
ス 

望ましい効果と望ましくない効果とのバランスは
介入またはコントロールを支持するか 
 
◯コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
● おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

望ましい効果が認められている一方で望ましくない効果が認められなかった結果を考慮
して介入を支持する結論に至った。 
 

 

資
源
利
用 

必要な資源はどれほど大きいか 
 
◯大きなコスト 
◯中等度のコスト 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
● わからない 

同定された研究エビデンスはない 
 

 

必
要
資
源
量
の
エ
ビ
デ
ン

ス
の
確
実
性 

効果の全体的なエビデンスの確実性は何か 
 
◯非常に低 
◯低 
◯中 
◯高 

------------------ 
● 組み込まれた研究なし 

同定された研究エビデンスはない 
 

 



費
用
対
効
果 

費用対効果は介入またはコントロールを支持する
か 
 
◯コントロールを支持する 
◯おそらくコントロールを支持する 
◯介入もコントロールも支持しない 
◯おそらく介入を支持する 
◯介入を支持する 
------------------ 
◯さまざまである 
●わからない 

同定された研究エビデンスはない 
 

 

公
平
性 

医療上の公平性への影響はどうか 
 
◯公平性が減る 
● おそらく公平性が減る 
◯おそらく影響がない 
◯おそらく公平性が増える 
◯公平性が増える 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

特定疾患の重症度による認定状況により差が出る可能性がある 
 

 

許
容
可
能
性 

この介入は重要な利害関係者にとって許容できる
か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
● おそらくはい 
○はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

すべての EGPA患者が保険適用ではないが、一部の患者では保険が適用される 
 

 

実
行
可
能
性 

この選択肢は実行可能か 
 
◯いいえ 
◯おそらくいいえ 
● おそらくはい 
○はい 
------------------ 
◯さまざまである 
◯わからない 

おそらく実行可能であろう  

 
  



〔結論〕 

CQ 3 末梢神経障害の残存する好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の治療では、免疫グロブリン大量静注療法の併用は有用か？ 

推奨のタイプ 

介入を使用することを推奨する 

（強い推奨） 

 

○ 

介入を使用することを提案する 

（弱い推奨） 

 

● 

介入を使用しないことを提案する 

（弱い推奨：反対） 

 

○ 

介入を使用しないことを推奨する 

（強い推奨：反対） 

 

○ 

推奨文 

グルココルチコイド単独あるいはグルココルチコイド＋免疫抑制薬治療でも末梢神経障害が残存する好酸球性多発血管炎性肉芽腫症で

は，免疫グロブリン大量静注療法の併用を提案する． 

（推奨の強さ：弱い、エビデンスの確実性：低） 

正当性 

望ましい効果が中等度に大きい点、および望ましくない効果がわずかである点を考慮し、「おそらく介入を支持する」、とした。対象が寛

解に至り筋力低下が残存している症例に限定されていることから非直接性が懸念されること、またサンプルサイズが少ないため精確性の

点が懸念されることを踏まえて、エビデンスの確実性は「低」とし弱い推奨としている。 

サブグループに関する

検討事項 

初発あるいは再発時の 急性症状を改善するために併用することを推奨するものではない 

実施に関わる検討事項 
なし 

モニタリングと評価に

関わる検討事項 

なし 

研究上の優先事項 
心機能障害が残存した症例、GC＋免疫抑制薬による治療が無効な症例などに対する IVIG併用の有効性を確かめる研究が望まれる。また

患者インタビューで意見のあったしびれに関するアウトカムについても今後評価が必要である。 

 
 
 
 
 


