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Summ αry 　Anti−glomerular　 basement　 membrane （GBM ）antibody 　 disease　 is　 a　 relatively 　 rare

autoimmune 　disorder　in　which 　glomerulus　and ／or　pulmonary 　capillary 　are 　inlured　by　an　anti−GBM
antibody 　that　binds　to　be　baseInent　membrane ．　In　Japan，　it　occurs 　in　around 　6％ of　rapidly 　progressive

glomerulonephritis　cases ．

　Since　the　disease　activity　 of 　anti −GBM 　 antibody 　 nephritis 　is　very 　high，　the　following　strategy 　is

necessary 　as　soon 　as　possible　to　control 　the　disease　actMty ；strong 　anti−inflammation　by　corticosteroid ，

removal 　 of　anti−GBM 　 antibody 　 by　plasInapheresis ，　 and 　suppression 　 of　 antibody 　production 　 by
immunosupPresSive 　therapy．

　Though　it　is　recommendedto 　perform　plasmapheresis 　with 　5％ albumin 　as 　the　replacement 且uid　unti！

the 　antibody 　titer　is　reduced 　to　a　normal 　value ，　no 　de且nitive 　protocol　has　yet　been　established ，　Because

plasmapheresis　is　not 　efEective 　for　renal 　prognosis　in　patients　with 　severe 　renal 　dysfunction，　quick
diagnosis　and 　treatment　is　needed 　to　improve　their　prognosis ．

Key ω ords ：anti −glomerular 　basement　 membrane 　 antibody 　disease，　 rapidly 　 progressive

glomerulonephritis，　plasma 　exchange ，　immunosupPression

1．抗 GBM 抗体疾患の概念 ・歴史

　抗 GBM 抗体疾 患 は
， 抗基底膜抗体が 基底膜 へ 沈着

した結果，腎糸球体や肺毛細血管が侵され る比較的 ま

れ な疾患 で ある．

　1994 年 の Chapel　 Hill　 Consensus　 Conference

（CHCC ）で は，腎病変 と同時に肺 ・気道の 病変を伴

い 肉芽腫 を形 成 しな い 血管炎症候群で ，壊死性糸球体

腎炎 を併発する疾 患 として肺腎症候群が 記載 され
D

，

そ の うち抗基底 膜抗体 の 沈着を認 め る もの を，1919

年 の イ ン フ ル エ ンザ罹患後に肺胞出血 と急速 に進行す

る腎不全 の 症 例報告 を行っ た医師 の 名を と っ て Good −

pasture 症候群と呼び習わ して い た．

　しか し 2012年の CHCC で は，人名を可能 な限 り排

除し，現 時点で 明らか となっ て きた病因 をも と に疾患

を分類す る方針 が打ち出され， こ れ に 伴 い Goodpas −

ture 症候群 は糸球体基底膜，肺 胞基底膜上 に対する

自己抗体か らなる免疫複合体の in　situ　formationに よ

り発症 する こ と か ら免疫複 合体性血 管炎 （immune
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complex 　smalL 　vessels 　vasculitis ，　IC−SVV ）に分類され，

従 来 の 腎限 局型 の 抗 GBM 抗 体 型 腎 炎 とあ わ せ 抗

GBM 抗体疾患 と総称 される こ ととなっ た．

　た だ し 2012年の CHCC に従 うと，糸球体腎炎の 診

断 に お い て ，蛍光抗体法上 の 顆粒状の 免疫複合体 の 沈

着と糸球体係蹄壁上 の 線状の 免疫グ ロ ブ リ ン の 沈着を

同 じ分類 として 扱 うこ とになる．こ の 血管炎に つ い て

の 分類が 糸球体病 変 の 分類 にそ の まま踏襲され るかは ，

今後さ ら な る議論が必要 に な る と考え られ る
2）．

2．抗 GBM 抗体疾患 の 疫学

　抗 GBM 抗体型急 速進行性 糸球体腎炎は，本邦で は

まれ な疾患で あ り，急速進行糸球体腎炎 （RPGN ）の

各病 型 の うちの 6％ 程 度に とど まる．1989 年か ら

2006 年 まで の 症例を集計 した厚生 労働 省進行性腎 障

害研 究班 の 全国ア ン ケー ト調査 に よ る と，RPGN 単

独 が 4．6％，肺胞 出血合 併例 は L5％ で あ っ た
3）．男女

差は な く50〜60歳代が好発年齢で あ る．
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3．抗 GBM 抗体疾患 の 病因 ・病 態

　外部の環境因子 と遺伝的素因 の 双 方が関与する こ と

が 明 ら か とな っ て い る．外部環境因子 として は細 菌 や

ウ イル ス に よ る感染，四 塩化炭素や 有機溶媒 などの 有

毒物質へ の 曝露，腎結石の砕石術後，尿路閉塞，腎虚

血，腎癌，喫煙や volume 　overload な どが挙 げ られ，

こ れ らの刺激に よ り基底膜 を構成する IV 型 コ ラ
ー

ゲ

ン α3鎖，α5 鎖 の 抗原 エ ピ ト
ー

プが露出し，こ れ に反

応す る抗 GBM 抗体が産生 され る．こ の 抗 GBM 抗体

が 基底膜へ 結合する と，好中球，リ ン パ 球，単球
・

マ

クロ フ ァ
ージなどの炎症細胞が組織局所に浸潤 し，そ

れ らが産生 す る サイ トカ イ ン
， 活性酸素 ， 蛋白融解酵

素や補体な ど も関与 して基底膜の断裂が起 こ る と考え

られ て い る．

　 腎糸球体 に お い て は，断裂 した毛細血管係蹄壁 か ら

毛細血管内に存在する フ ィ ブ リ ンや炎症性細胞がボ ウ

マ ン 嚢腔へ 漏出し，また炎症細胞か ら放出され る サ イ

トカイ ン な どの メ デ ィ エ ー
タ
ー

に よりボウマ ン 嚢上皮

細胞 の 増殖，すなわ ち細胞性半月体形成が起こ る．

　患者側 の 要 因と して は，主要組織 適合性遺伝子複合

体，す なわち ヒ ト白血 球抗原 （HLA ）と の 関連 が 指

摘 され て お り，HLA 　DR2，　 DR15，　 DQB6 との 関連が

報告され て い る
4）．また こ の 抗体産生 に は MHC 　class

IIの DR 領域，特に HLA −DR15 と DR4 が 強 く関連 し

て お り，露 出 され た標 的抗 原 と特定 の MHC 　class　II

抗原 を CD4 陽性 T 細胞が認識 し，　 B 細胞 に 働 きかけ

抗 GBM 抗体産生に つ ながる と考え られて い る
5）．

　
一

方，IgG の 受容体 で あ る Fc γ 受容体 欠損 マ ウ ス

に糸球体基底膜 を受動免疫 した モ デ ル動物の 実験 結果

か ら，自己抗 体以外 の 因子 （こ の 場合 は 抗体受容体 ）

が病態 に関与す る可 能性が明 らか と なる
6〕
な ど，現 在

で は細胞膜直接障害型だけ で 病態を説 明す る こ とは難

しくな っ て い る．

　 また 抗 GBM 抗体疾患 の 25〜30％ で 血 清 MPO −

ANCA 陽性で あ り，逆 に ANCA 陽性患者の 5〜10％

で 血清抗 GBM 抗体 陽性で ある こ とが 報告 され て い

る
7〕．近年，抗 GBM 抗体型糸球体腎炎症例 の 多 くで

，

発症 の 1 年以 上前か ら血清 MPO ・ANCA が軽度上昇

して い る との 報告が あ り
8｝
，こ の 機序と し て，ANCA

に起 因 して GBM が傷害され抗原 エ ピ トープが露 出 し，

抗 GBM 抗体 が産 生 され る と 想定 され て い る．

4．症 状

　前駆症状 として，約半数の 症例で発症直前または発

症 1〜2 週 間前に急性上気道炎や 感冒様症状な どの 先

行感染が認め られ る．発症する と，全身倦怠感や 微熱，

食欲不振，さらに短 期間 で の 体重減少な ど の 全身症状

が 出現す る．

　腎症状 は ほ ぼ 全例 で 血 尿 が 認 め ら れ ，肉 眼 的血尿 を

呈 する こ ともある．種 々 の程度の 蛋白尿 も認め られ，

高度の 低蛋 白血症に至る こ ともまれ で はない ．腎の 臨

床徴候 と して RPGN が典型的で ある が ， 急性腎炎症

候群，チ ャ ン ス尿異常，慢性腎炎症候群 ， ネフ ロ ーゼ

症候群 の い ずれかを呈する場合 もあ る．さら に，診断

時に高度の 腎機能障害 を有する 症例 が しば しばあ り，

末期腎不全 に 至 っ て い る場合に は尿毒症症状 を呈する．

　肺病変 の 合併があ る場合 は，息切 れや咳嗽な どを認

め，胸部 X 線で び まん性の 肺胞浸潤影 を呈 する．喀

血 は必ず しも見られ ない 場合 もあるが ，肺胞出血 を起

こす と肺拡散能 （DLCO ）が急 に 上昇する こ とが知 ら

れ て い る．こ れ は肺胞内の ヘ モ グ ロ ビ ン に よ り
一

酸化

炭素 の 結合能が増加す るた め で あ り， 実際 の 呼吸状態

と は解離す る．

　本症 を初発時症状別 に分類す る と，腎病変初発型

1／3， 肺胞 出血初発 型 1／3， 両者 併発 型 ，
い わゆ る肺

胞出血合併例 が 1／3 とされ て い る が，厚生労働省 の こ

れ まで の 検 討 で は抗 GBM 抗 体型 RPGN の 23．4％ に

肺胞 出血 の 合併 を認めた，として い る
9〕．

5，検　査 ・診　断

　抗 GBM 抗体 型 糸球体 腎 炎 の 診 断は，臨床 的 に

RPGN を呈 し， 腎組 織 の 蛍光抗体所見 で IgG が 線状

に染色 され，血清中に抗 GBM 抗体が検出され る こ と

の 3 つ の 条件が必要 で あ るとされ て い る．

　腎病理組織所見 は，光学顕微鏡 で は管外増殖性 （あ

る い は壊死性半月体形成性）糸球体腎炎の 像 を呈 する．

尿細管間質で は 問質浮腫，間質炎や尿細管炎を認め ，

進行 した症例で は 尿細管 の 萎縮や 間質の 線維化が観察

さ れ る．血 管に は特異的 な病変 が 見 られ る こ と は な く，

まれ に小葉間動脈の 内膜肥厚や細動脈の フ ィ ブ リ ノ イ

ド壊死 t ある い は そ の 周 囲へ の 炎症細胞浸潤 が観 察 さ

れ る こ とがある ，免疫染色所見で は糸球体係蹄壁 に沿

っ て IgG お よび C3 の 線状沈着を認め，こ れ は 遠位尿

細 管基底膜 で も観察 される こ とが ある．GBM が断裂

して い る病変部位は線状沈着 の 欠損像 として 認識で き
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る．また管外性病変部位に は フ ィ ブ リ ン の 沈着が観察

される．

6．抗 GBM 抗体疾患の 治療

　抗 GBM 抗体型糸球体腎炎 は活動性が非常に 高い た

め，病勢を コ ン トロ
ー

ル する に は ，  強い 抗炎症効果

と同時に，  病因で ある抗 GBM 抗体の 除去お よ び  

抗体産生 の抑制を可及的速や か に行 う必要が あ り， そ

れぞれに対応する治療 として，  副 腎皮 質 ス テ ロ イ ド

薬 ，   血漿交換，  免疫抑制療法があ る．最新の急速

進行性腎炎症候群 診療 ガ イ ドラ イ ン で は，免疫抑制療

法 （ス テ ロ イ ドパ ル ス 療法 ＋ 免疫抑制薬） と血漿交換

療法 との 併用療法を抗 GBM 抗体疾患 の 治療 の 原則 と

位置付け，感染症 が コ ン トロ
ー

ル で きない 場合や 白血

球減少，肝障害な どで免疫抑制薬の 投与が 好まし くな

い 場合 も，副腎皮質ス テ ロ イ ド薬と血漿交換 を併用す

る こ とを グ レー
ドCl で 推奨して い る

lo）
．

　抗 GBM 抗体型糸球体腎炎を対象 と し た観察研究や

血漿交換の有効性を検証する RCT に お い て も，初期

治療 と し て大量の 経口 副腎皮質ス テ ロ イ ド薬 お よ び ス

テ ロ イ ドパ ル ス 療法を含む免疫抑制療法が行 われ て お

り
IL12）

， 最近 発表 さ れ た KDIGO の ガ イ ドラ イ ン も，

初期治療 として大量副腎皮質ス テ ロ イ ド療法，シ ク ロ

ホ ス フ ァ ミ ド， 血 漿交換 の 併用 を推奨 し
t3）

， 日本 にお

ける実態調査で もこ れ ら が標準治療 と な っ て い る．

　ス テ ロ イ ド投与量に 関 して は ，メ チ ル プ レ ドニ ゾ ロ

ン 500〜1，000mg ／日を 3 日間連続 で 点滴静注 し，後

療法 として プ レ ドニ ゾ ロ ン 0，6〜0，8mg ／kg 体重 を経

口投与す る方法が プ ロ トコ ー
ル と な っ て い る．

　免疫抑制薬は，シ ク ロ ホ ス フ ァ ミ ド 1〜2mg ／kg／

日 を標準 と して い る が
， 腎機能に応 じて 減量 も し くは

投与を避 ける 必要がある ．また近年，ミ コ フ ェ ノール

酸モ フ ェ チ ル の 有効性に つ い て の報告 も見られ る
14）．

　血漿交換に関 して は，最新 の ガイ ドラ イ ン に も明確

なプ ロ トコ ール の 記載は ない が ，Levy ら
ID

を は じ め

とす る諸外国か らの報告で は，5％ ア ル ブ ミ ン を置換

液 と し て 50mL ／kg／回 （最大 4L ／回）の 血漿交換 を

連 日 また は 隔 日 で 2 週 間施行す る 方法が散見 され る．

腎生検後 などの 観血 的処 置後や凝 固因子欠乏時に は新

鮮凍結血漿 （FFP ） を用 い る と され，また 肺胞出血合

併例 で は 5％ ア ル ブ ミ ン で 置換 した後 に FFP 　300〜

400mL を毎回最後 に使用する との意見もある．

　血漿交換の 施行回数に 関して は，我が国 で は こ れ ま

で ，慣習的に 3 回程度の 実施 で 経過観察され る 症例 が
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多か っ たが，抗 GBM 抗体疾患 の予後を改善する に は

最低で も隔 日 2 週 間 以上 の 血 漿交換 に よ り着実 な抗

GBM 抗 体 の 除去が必須 で あ り，血清抗 GBM 抗体価

が正常化す る まで 施行す る 方法が推奨 さ れ て い る．こ

れ は，抗 GBM 抗体 の イ ム ノ グ ロ ブ リン タイプで あ る

IgG が 45％ 程度 しか 血 管内に存在せ ず，1 回の 血漿交

換か ら 48時間後 には血漿交換前 の 40％程 度 まで IgG

値が 回復する こ とと関係 して い る と考えられ る．また

IgG の場合 ，　 IgM と異な りリバ ウ ン ド現象が 存在 し，

何度か血漿交換を施行 した後で もそれを中断する と治

療前の 状態 まで IgG が 上 昇 し
， 特に免疫抑制療法 を

行 っ て い な い 患者で は治療前 よ りも高値に なる こ とが

あ る．そ の ため，原 因物質が lgG の 場合は 繰 り返 し

の 血漿交換 と免疫抑制療法を併用 した厳密なレ ジ メ ン

を作 り，十分 に IgG を減少 させ る こ と が必 要 に な

る
15）．

　
一

方 ， 血 漿交換 で は多量 の FFP を使 用 す るため，

コ ス ト増大 の ほ か 感染や不規則抗体産生 ， 輸血関連急

性肺障害な ど の 問題があ り，．血漿交換を繰 り返 し行っ

て い くこ との 妨げ にな る こ と も多い ，また ア ル ブ ミ ン

を置換液 とす る血漿 交換 で も，凝 固因子やそれ以外 の

生体 に必要 な物質を喪失 する と い っ た問題があ る．

　近年報告が散見され る川澄化学 工 業 の Evacure　EC−

4A は ，

一
般的 な膜 型血漿分離器 よ り膜孔径が小 さ く，

大分 子量物質を除去せ ずに 小
・
中分子量物質の 除去が

可能で あ る．した が っ て
， 凝固因子 の 喪失を抑えなが

ら選択的に IgG を除去 で きる た め ，従来の FFP 置換

で はな く Alb 置 換で 血漿交換が行 える （選択的血漿

交換 ）．実際 に
， 抗 GBM 抗体型 糸球体腎炎の 症例 に

対 し当血漿分離器 を用 い て選択的血 漿交換療法を行 っ

た 際 の 各除去率の 平均値は，IgG が 54％，抗 GBM 抗

体が 47％ で あ っ た の に対 し，IgM は 14％ と，　 IgG や

抗 GBM 抗体に 比 べ lgM の 除去率は低 く抑え られ て

い た
16）

（Alb 除去率は
一27％）．

一
方，　 Nagasu ら

1η
は

Goodpasture症候群 に対 し DFPP を行い ，　 IgG お よ び

抗 GBM 抗体の 除去率 はそ れぞれ 53〜60％，24〜60％

で あ っ たと報告して い る．また回路 につ い て も， 血漿

分離 器 と 血 漿成分分 画器 の 二 つ を使用する DFPP に

比 べ ，Evacure　EC −4A に よ る 選択的血漿交換療法は

血 漿分離器
一

つ で 済み比較的簡易で ある．以上 の こ と

か ら，Evacure　EC −4A に よ る選択的血漿交換療法は，

体格な ど 条件 の 差異 は あ り単純 に は 比 較で き な い もの

の ，従来 の 単純血漿交換療法や DFPP と同程度の効

果 が 得 ら れ
，

な お か つ 安全性 に も優 れ た治療 法 とい え
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る．

　さ ら に
， 抗 GBM 抗体疾患 に対する DFPP と免疫

吸着 （IA）の 治療効果を比較した報告もあ る
18）．2003

年〜2013 年 に抗 GBM 抗体型糸 球体 腎炎 と診 断 され

た 28 名の うち，16名で DFPP （連 日ある い は隔 日で

2〜4 回），
12 名で IA （連 日ある い は隔日で 各ク ール

10 回 を 8〜10 ク
ー

ル ）を施行 した．28 名全 員がそれ

以外 に ，
ス テ ロ イ ドパ ル ス 後経ロプ レ ドニ ゾ ロ ン もし

くは ミ コ フ ェ ノ ール 酸 モ フ ェ チ ル もし くは シ ク ロ ホ ス

フ ァ ミ ド間歇 静 注療 法 （intravenous　cyclophospha −

mide ：IVCY ）の 投 与 を 受 け て い た ．結果 は
， 抗

GBM 抗 体 除 去 率 は 両 群 で 有 意 差 は 認 め ら れ ず

（DFPP 　61。9％ ，
　 IA 　70．8％）， 腎予後 ，

生命予後 に お い

て も同様であ っ たが，IgG の 喪失も考慮す る と IA よ

りDFPP の 方が優 れ て い る可 能性が示唆 された．一

方，DFPP の 合併症 の
一

つ として 溶血があ り，血漿分

離器 の 膜 間圧 力差 は 50mmHg 程度，高 くて も 80

mmHg を超 えな い よ うに 施 行条件 を設定す る 必要が

ある
19｝．

　 なお，治療の適応 に つ い て は，診断時すで に高度腎

機能障害 （血清 Cr 濃度 5．7　mg ／dL 以上 や 初診当初か

ら透析 を要する場合 ， あるい は腎生検で 半月体が全糸

球体 に見られる場合な ど）を認め る場合は積極的な治

療 によ っ て も腎機能 回復 は期待 で きない との 報告があ

り
2°）
，肺出血 を伴 わ な い 腎症単独型 の 症例 で は 腎炎 の

程度を見極め ，積極的治療 の 適応 の 有無に つ い て慎重

に判断する 必要が ある．すな わ ち
，   腎予後に対する

効果の期待で きる症例 （透析 を要さず，腎生検上，半

月体形成 の 程度が重篤で な い 場合），   肺胞出血 を伴

う症例 （Goodpasture症候群）で は，大量副腎皮質 ス

テ ロ イ ド療法 を含む強力な免疫抑制療法 を考慮する．

し か し
一

方で，腎機能が 悪化 した症例で も積極的治療

で 予 後が 改善する との 報告もあ り
11〕
，その適応に つ い

て慎重 に検討を加え て い く必要が ある と考え ら れ る ．

7．抗 GBM 抗体疾患 の予後

　抗 GBM 抗体 の 産生 は 6〜9ヶ 月で 自然消失する た

め，初期治療に よ り抗 GBM 抗体が消失すれ ば再発は

ま れ で あ る．こ れ は 顕 微 鏡 的 多 発 血 管 炎 な ど の

ANCA 関連 血 管 炎 と異な る 点で あ り，ス テ ロ イ ドは

比較的速やかに減量 し，離 脱す る こ と も多 くの 場 合可

能で ある．ただ し， 発症後 6ヶ 月 にお ける腎生存 率は

209 ％，致死率は 23．3％ との 報告が あ り，予後不 良の

疾患で ある こ とに変わ りは な く
4＞

， 特に顕微鏡的多発

血管炎と比 較 した場合 の 腎予後は きわめ て不良とい わ

ざるを得ない ．

　清水 ら
21〕

が，抗 GBM 型腎炎の 腎予後に影響する要

因分析を報告 して い る．それ に よ る と，発見時の 血清

Cr値 6．Omg ／dL 以 上 が末期腎不全 へ の 移行 と関連 し

て い たが，その 場合治療の 有無は 腎予後に 影響 し な か

っ た．MPO −ANCA の検出は，腎機能 の 温存に関連 を

示す傾向が見られたが，有意 で はなか っ た （P − 008）．

また発見時の 血清 Cr 値が 6．O　mg ／dL 未満の 症例 を解

析し た検討で は，  57 歳以上 の 年齢 と  肺出血 あ り

の 2 項目 が 末期腎不全 へ の 移行 との 関連 を示 して い た．

また Zhang ら
18）

は，早期 （72 時間以内）に血液 透析

を導入 し た場合 も，1 年生存率 65％，腎生存率 8％ と

不良で あっ た こ とを報告して い る ．

　治療 との 関連 で は ， 免疫抑制剤治療単独群に比 べ 血

漿交換療法治療群にお い て抗体消失まで の 時間が 短く，

治療終了時の Cr も低値で あ っ た こ とが報告 され て お

り
12）
，中国 の 1施設 に お ける抗 GBM 抗体疾患 221 例

の 報告 で も，腎予後 生命予後と も副腎皮質ス テ ロ イ

ド薬単独群 に比 べ ，シク ロ ホ ス フ ァ ミ ド／血漿交換併

用群で有意に 良好で あ り，1年後の腎予後，生命予後

は ス テ ロ イ ド単独群で それぞれ約 5％ ， 約 40％ ，
シ ク

ロ ボ ス フ ァ ミ ド／血漿交換併用群 で 29％，76％ で あ っ

た としてい る
22）．

　
一

般 に
， 腎不全が高度に進行 した 場合 は 血 漿交換 を

施行 し て も腎予後の 点で無効で あ る と され て お り，特

に Cr が 5．7　mg ／dL 以 上 の 症例 で は 5．7　mg ／dL 未満 の

症例に 比 べ 腎生存率が 不良で ある と し て ，その よ うな

例 に対する積極的治療は見送られ る傾向にある．しか

し厚生労働省研究班 の ガ イ ドラ イ ン の 治療指針
2°｝

で は，

こ の よ うな症例 の 中 で も発症か らの 期間が短 く， 病理

組織学的に も線維性半月体や 間質 の 線維化が 軽度で あ

れ ば，腎機能の改善を認め る場合 もある た め，腎生検

を施行 して 血 漿交換療法治療適応 の 是非 を確認す べ き

と し て お り，Zhang ら
18）も末期腎不全に至る症例の 特

徴 と して ，発症か ら治療開始まで の 期間が 長 い こ と を

挙げて お り，抗 GBM 抗体疾患が疑わ しけれ ばた とえ

確定診断に 至 っ て い な くて もア フ ェ レ シ ス を開始す る

こ とが望 ま しい として い る．

　 さらに，こ の 治療開始時期 と予 後との 関連を裏づ け

る もの と して Levy ら
11｝

の検討があ る．それ に よ る と，

71 例 の 抗 GBM 抗体型腎炎の 患者に 対 し全 例ス テ ロ

イ ド，シ ク ロ ホ ス フ ァ ミ ドお よ び血漿交換 を併用 し，

生命お よび腎予後 を後 ろ 向 きに検討 した結果，Cr　5．7
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mg ／dL 以上 で も早期 （72時間以内）に透析 を要 しな

か っ た症例は，1 年生存率 83％，腎生 存率 82％ と 良

好 で あ り， 最終 フ ォ ロ ー時に もそれぞ れ 72％，69％

と従来の 報告に比 べ て 良好な成績 を示 した．

　なお，抗 GBM 抗体疾患 の 病勢 と抗 GBM 抗体価と

の 関連 につ い て は，明確 な RCT が な く症例集積論文

に とどまるが，病勢 とパ ラ レ ル で あ る とする報告や ，

寛解 と と もに陰 性化 した とする報告が多 く，治療効果

の 指標に有用 で あ る と考え られ る
12｝．再燃 時に は抗

GBM 抗体価の 上昇が見 られ，再燃の指標 と して有用

で ある 可能性が ある
23）．高力価 の 抗 GBM 抗体値 は 病

勢 も強く，腎予後，生命予後不 良因子 で あ る と され，

血漿交換に よ る 速や か な除去が有用 と され て い る ．

　著者の 利益 相反 （conflict 　of 　Eu亡erest ：COI ）開示 ：本論文
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