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好酸球性多発血管炎性肉芽腫症の
診断・病態・治療

―最新の話題も含めて―

好酸球性多発血管炎性肉芽腫症（Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis :
EGPA）はアレルギー疾患を背景に末梢血好酸球増多をともなう原因不明の全身性壊

死性血管炎である．EGPA は喘息が先行し血管炎を発症することが多いが，その喘息期にも一
般の重症喘息と比較して，初診時から重症，末梢血好酸球数増多があるが非特異的な気道過敏性
は軽度であるなど，臨床的な特徴があることが明らかになってきている．

初期の血管炎症状は一過性であることも多く，喘息期に経口ステロイドを内服している症例で
は末梢血好酸球数が著明に増加しない例もあるため，血管炎の早期診断は難しいことも多い．
EGPA を疑うときは自覚症状が乏しくとも積極的な全身精査が望まれる．全身精査の上，壊死
性血管炎や肉芽腫などの病理診断が得られなくとも総合的な臨床所見から血管炎の診断を強く疑
う際には治療を開始する．EGPA の治療の第一選択薬は全身ステロイド薬であるが，重症例，
ステロイド治療抵抗性の症例においては免疫抑制剤の投与を早期に開始する．またステロイド・
免疫抑制剤に抵抗性の多発単神経炎，心病変については intravenous immunoglobulins（IVIG）
を考慮する．anti-CD２０（Rituximab），interferon（IFN）- α，anti-IgE（Omalizumab），anti-IL-5
（Mepolizumab）などの新規治療はそれぞれが期待される薬剤であるが，ステロイドや免疫抑
制剤などとの組み合わせも含めて効果や副作用などがさらに検証されることが必要である．血管
炎症状の中でも末梢神経障害は，薬物治療だけではなくリハビリテーションも重要な治療である．
血管炎の治療開始後も喘息の治療，とくに ICS 吸入ステロイド薬は継続して行う．

EGPA は寛解導入後の再燃時には末梢血好酸球数が増加しない症例も多く，日常診療で有用
なバイオマーカーは存在しないため長期的な管理が難しいことが多い．American College of
Rheumatology の分類基準が普及した後には EGPA の診断は比較的容易になり，それにより早
期治療導入が可能になり，EGPA の５―１０年生存率は改善したが長期的には予後は改善されてい
るとはいえない．心病変の有無は短期的にも長期的にも予後不良であると考えられているが，
IVIG は心病変を有する EGPA の予後を改善させる可能性がある．
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は じ め に

病名と名称変更，障害される血管部位

典型的な臨床経過と多彩な臨床症状

原因・誘因に関して

好酸球性多発血管炎性肉芽腫症（Eosinophilic
granulomatosis with polyangiitis : EGPA）は気管支
喘息またはアレルギー疾患を背景に出現する，末梢
血好酸球増多をともなう原因不明の全身性壊死性血
管 炎 で あ る．granulomatosis with polyangiitis
（GPA）や microscopic polyangiitis（MPA）と同様
に ANCA（抗好中球細胞質抗体）関連血管炎に分
類されるが，GPA や MPA と異なり ANCA 陽性例
はそれほど多くはなく，また末梢血や組織中の好酸
球数増多をともなうことや喘息やアレルギー性鼻炎
などのアレルギー疾患との関連が強い，特徴のある
血管炎である．ここでは EGPA の診断・病態・治
療について最新の知見も踏まえて概説する．

EGPA はかつて Churg-Strauss syndrome，アレ
ルギー性肉芽腫性血管炎として知られ，１９５１年に米
国の病理学者の Churg と Strauss がアレルギー素
因を有し，細小血管の肉芽腫性血管炎と血管外肉芽
腫をみる疾患を結節性動脈周囲炎（現在の PN）よ
り分離，独立させた１）．

２０１２年 Chapel Hill Consensus 会 議 に お い て
EGPA は「好酸球が豊富に存在する壊死性肉芽腫
性炎症がしばしば呼吸器系を障害し，壊死性血管炎
が主として小～中型血管にみられ，臨床的に喘息と
末梢血好酸球増多をともなう疾患である」と定義さ
れ，名称も現在の EGPA に改変された２）．同時に本
邦でも厚生労働省研究班において好酸球性多発血管
炎性肉芽腫症という病名に変更された．EGPA は
２０１５年１月から国の医療費助成対象疾病（指定難
病）となっている．

EGPA は GPA や MPA と同様に ANCA 関連血
管炎に分類され，主に小型動静脈が障害されるが，
中型動静脈が障害されることもあり，幅広く障害さ
れうると考えられる．

EGPA の多くの症例は気管支喘息やアレルギー
性鼻炎が先行し，末梢血好酸球数の増加に続いて全
身性の血管炎症状が出現する．代表的な血管炎症状
の一つである末梢神経障害の多くはしびれ，疼痛や

筋力低下がグローブストッキング型の分布を示す多
発単神経炎であるが，単神経炎や多発神経炎も存在
する．それ以外には頭頸部では副鼻腔炎が，肺病変
では好酸球性肺炎，胸膜炎，縦隔リンパ節腫大が，
心病変では心筋炎，心膜炎，心不全，不整脈が，消
化管病変はびらん，潰瘍，出血，虚血性腸炎，腹膜
炎などが，皮膚病変では紫斑，紅斑，皮下出血，皮
下腫瘤などがある．さらに血管炎症状は中枢神経，
腎臓，筋肉，眼，関節，耳（中耳）など全身のあら
ゆる臓器におこりうる．発症時は発熱，体重減少，
関節痛，筋肉痛などの全身症状をともなうこともあ
る．喘息は血管炎症状が出現する前に先行すること
が多いが，診断後あるいは全身ステロイド治療後に
喘息症状が顕在化する症例もある．

EGPA は prevasculitic phase，vasculitic phase,
postvasculitic phase に分類３）されるが，prevasculitic
phase は血管炎発症前の喘息を中心とした時期で時
として好酸球数増多，好酸球性肺炎や好酸球性胃腸
炎を併発するが病理では血管炎の所見はない時期と
考えられ，喘息期ともいう．vaulitic phase は血管
炎を発症し，多彩な臨床症状に加え，病理では好酸
球浸潤をともなう壊死性血管炎や肉芽腫が認められ
る．postvasculitic phase は，活動性のある血管炎
症状はないが，とくに末梢神経障害は残存する．病
理では血管炎治癒像，小血管の器質化した血栓症が
あるが好酸球浸潤は少ないといわれている．EGPA
の血管炎発症前の喘息の重症度は重症例が多い．
EGPA の喘息期は一般の重症喘息と比較して経口
ステロイド使用歴が多い，挿管歴がある，副鼻腔炎
の合併率が多い，好酸球性肺炎の既往が多いなどの
臨床的特徴がある４）．また EGPA の喘息期の％FEV
１（１秒率）は一般の重症喘息と同様に低値例が多
いが，非特異的気道過敏性は軽度であるなどの特徴
があり４），EGPA の喘息は血管炎の一症状であるこ
とが推測される．

EGPA の原因はいまだに不明であり，誘因がい
くつか報告されているが５）６），因果関係が明らかに
されたものはない．EGPA の家族内発症に関する
報告は少なく，著者らが報告７）した家族を含めて２
家族の報告８）があるのみである．遺伝性に関しては
HLA-DRB４９），HLA-DRB１１０），IL-１０gene１１）と発症リ
スクの関与が報告されているが欧米人を対象とした
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ANCA陽性例と陰性例の違い

診断基準と分類基準

早期診断へのアプローチ

診断，管理に有用なバイオマーカー

研究であり，人種差を踏まえると議論の余地がある．
われわれの研究では EGPA 症例の末梢血から単

球を ex vivoで IL-４，GM-CSF 存在下で培養し，樹
状細胞（Dendritic cells : DC）の分化を誘導する系
を用いて疾患活動性を評価すると疾患活動期には
immatureDC（CD２０６陽性 DC）が増加，mature DC
（CD８３陽性 DC）が減少しているが，治療後寛解
期には CD８３陽性の matureDC が増加し，FOXP３＋

CD４＋T 細胞数，IL-１０，TGF-β産生 CD４＋T 細胞
数と相関することを明らかにした１２）．この結果から
EGPA の発症や病態に DC の分化異常が関与するこ
とが示唆される．

EGPA を９０症例集積した血清中の MPO-ANCA
の陽性頻度は２２．７―４２．６％程度であり１３）―２０），GPA や
MPA のような他の ANCA 関連血管炎と比較して，
その特異度は高くはない．PR３-ANCA 陽性例はさ
らに少なく１０％以下である．MPO-ANCA 陽性例で
は腎病変・皮疹の頻度が高く，陰性例では心病変の
頻度が高いという報告がある１３）１４）．また ANCA が
再燃に関与するという報告１９）や ANCA は生命予後，
再燃の有無を直接反映しないが重症の末梢神経障害
と関連があるという報告１５）もあり，一定の見解は得
られていない．EGPA を含む ANCA 関連疾患では
好中球顆粒にある Pentraxin３が疾患活動性を反映
するという報告２１）もあり，病態に関与している可能
性がある．

本邦では血管炎症候群の診療ガイドライン２２）

（１９９８年厚生労働省難治性血管炎分科会の診断基
準）がある．１９９０年の米国リウマチ学会（American
College of Rheumatology : ACR）の「Churg-Strauss
症候群分類基準」２３）が実際の診療では応用されやす
い．ACR 分類基準は診断基準ではなく，他の血管
炎から EGPA を分類するための基準であるが，こ
の分類基準では通常ではなかなか得られにくい壊死
性血管炎もしくは血管外肉芽腫の存在を必須として
いない．かつての診断基準では壊死性血管炎，血管
外肉芽腫の存在を必要としており，そのため診断や
治療が遅れたといわれているが，ACR の分類基準
が普及し EGPA の診断率が上昇したと考えられて

いる．さらに１９９６年以前に診断された EGPA の５
年生存率は８２．９％であるが，１９９６年以降に診断され
た５年生存率は９３．４％であるという報告１６）もある．

EGPA は血管炎症状出現前に好酸球性肺炎や好
酸球性胃腸炎などが一過性に出現することがあり，
血管炎を発症した時期を正確に見極めることが難し
い場合がある．また喘息期より経口ステロイドを内
服している症例では末梢血好酸球数が増加しない例
もあり，血管炎症状の判断も難しい場合も多く，早
期診断が困難なことがある．しかしいざ血管炎を疑
ったら自覚症状や他覚所見がはっきりしなくとも積
極的な全身精査をすべきである．

とくに心病変の有無はその後の生命予後にも影響
するため積極的な精査が望まれる．心病変の検出に
際して，胸痛や背部痛，頻脈，脈不整など自覚症状
を有する症例では心エコーで約８０％，MRI で約半
数に所見があるが，心臓に関する自覚症状を欠き，
心電図異常を認めない EGPA３０症例の内，１９例
（６３％）に心病変があるという報告がある２４）．消化
管については大腸病変について喘息経過中に併発す
る好酸球性胃腸炎と EGPA の大腸病変の病理組織
学的所見では粘膜下の好酸球浸潤の程度には差はな
いが，EGPA ではとくに粘膜下の浮腫が著明であ
る２５）．この所見は治療経過中，すなわち全身ステロ
イドや免疫抑制剤併用下において末梢血好酸球数の
増加を認めなくとも局所の好酸球浸潤や浮腫は残存
しており，診断の手掛かりとなる可能性がある．ま
た自覚症状に欠き，内視鏡所見に乏しくとも病理所
見で好酸球性大腸炎の診断がつくこともあるため大
腸内視鏡は積極的に施行するべき検査の一つである．
さらに好酸球性中耳炎の有無を確認することは喘息
や副鼻腔炎と異なり血管炎発症時期と時期が近いこ
とから，血管炎早期診断につながる可能性がある２６）．

EGPA では type２サイトカイン２７）やケモカイン，
ECP などが増加するという報告があるが，バイオ
マーカーで EGPA や好酸球増多症を鑑別すること
は難しいと考えられている２８）．また末梢血好酸球数
や血清 IgE，CRP などは疾患活動性や再燃を予測
することは難しいこと２９），TARC/CCL１７，eotaxin-
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EGPAの病態
―われわれの研究からわかってきたこと―

治療に対する考え方と実際

３は疾患活動期と寛解時の鑑別は難しいこと３０）が報
告されており，疾患の管理に有用性の高いバイオマ
ーカーはいまだに明らかではない３１）．EGPA 活動期
には IL-４や IL-５などの type２サイトカインだけ
ではなく抑制系サイトカインである IL-１０も同時期
に存在すること２７）や，IFN-γ や TNF-α などの炎症
性サイトカイン産生が増加しているという報告３２）も
ある．血管炎の炎症の現場にはさまざまな炎症物質
が存在する．さらに免疫グロブリンに関連した報告
として，EGPA では IgG４が疾患活動期に高値であ
り，Birmingham vasculitis activity score（BVAS）や
臓器障害数と相関３３），血管炎の血管壁に沈着し神経
鞘の線維化に関与するという報告３４）や Fcγ -receptor
３B（FCGR３B）が好中球に発現し，その欠損は免
疫複合体のクリアランスを遅延させ炎症を促進する
と考えられるが FCGR３B copy number variations
が欠損していると血管炎の臓器障害，とくに腎機能
障害と関連するという報告３５）がありこれらは病態に
関与している可能性がある．

１．EGPA発症・増悪と制御性 T細胞の関与
EGPA は血管炎発症前に慢性好酸球性肺炎

（Chronic eosinophilic pneumonia : CEP）が先行す
ることがある．しかし，その一方で CEP を併発し
ながらその後も EGPA を発症しない喘息症例も存
在し，後者の方が多い．これらの２つの臨床的ある
いは免疫学的な特徴の違いについては十分に解明さ
れていないが，著者らは EGPA 発症時には一般喘
息と比較して IL-１０，TGF-β産生 CD４＋CD２５＋T
細胞が低下するのに対し，CEP では IL-１０，TGF-
β産生 CD４＋CD２５＋T 細胞が一般喘息，EGPA と
比較して高値であることを報告した３６）．CEP では IL
-１０産生 CD４＋CD２５＋制御性 T 細胞が低下しないこ
とによって，EGPA の発症を抑制している可能性
がある．

２．再燃を繰り返すEGPA症例の B細胞のアポト
ーシス誘導

著者らは EGPA 症例には臨床的寛解後に再燃を
繰り返す症例と長期間臨床的寛解を維持する症例が
存在することに着目し，２年に１回以上再燃する「頻
回再燃群」と２年に１回未満再燃する「希少再燃群」

の２群に分類すると頻回再燃群では CTLA-４＋CD
４＋CD２５＋T 細胞数，FOXP３陽性制御性 T 細胞数
が減少し，それは CD８０＋CD１９＋B 細胞数と負の相
関があること，さらに CD８０＋CD１９＋B 細胞数の増
加は CD９５＋CD１９＋B 細胞数（Apo-１）と正の相関が
あり，B 細胞のアポトーシスと関連していることを
明らかにした．その結果，頻回再燃群では B 細胞数
減少，血清 IgG 低下をきたし，免疫応答が障害さ
れている EGPA が存在することを明らかにした３７）．

３．Th１７細胞の関与
前述したように末梢血好酸球数は再燃時には必ず

しも増加しないため，好酸球数の変化は目安になら
ないことも多い．Th１７細胞と血管炎の関与につい
ての報告は散見されるが，EGPA では十分に解明
されていない．著者らは EGPA 症例では Th１７細胞
（IL-１７産生 CD４＋T 細胞）頻度は発症時に高く，
寛解期に低いこと，末梢血の Th１７細胞頻度は大腸
粘膜下の好酸球浸潤，浮腫の程度と相関し局所の病
態を反映することを明らかにした２５）．また EGPA
症例においては同時期に Th１７細胞と Th２細胞が
増加していることが確認されている３８）．EGPA は
GPA や MPA などの他の血管炎と異なり，血管炎
と好酸球性炎症が混在していると考えられる．

４．接着因子・増殖因子の関与
ANCA 関連血管炎患者の血清中には sVCAM-１

が増加する報告３９）や EGPA 患者の好酸球表面には
ICAM-１が発現している報告４０）がある．われわれの
検討では EGPA では寛解導入されると ICAM-１や
VCAM-１が低下し，VEGF が増加することを確認
している２５）．また Th１７細胞頻度は ICAM-１と正の
相関，VEGF と負の相関を認め，病態に関与して
いることが示唆される２５）．

全身精査を行い壊死性血管炎や肉芽腫などの病理
診断が得られなくとも総合的な臨床所見から強く血
管炎の診断を疑う際は治療を開始する．EGPA の
治療の第一選択薬は全身ステロイド薬（systemic
corticosteroid : SCS）であり，prednisolone１mg/kg
／日より開始する．重症例や劇症型では先行してス
テロイドパルスを行う．SCS による治療に対して
効果不十分，治療抵抗性である症例については免疫
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予 後

抑制剤（とくに cyclophosphamide : CYC）の併用
を考慮する２２）．CYC は最近では副作用を考慮し in-
travenous cyclophosphamide（IVCY）を行うことが
多い．

EGPA に使用される免疫抑制剤としてはほかに
azathioprine（AZA），methotrexate（MTX），cy-
closporine，interferon（IFN）-α４１），anti-TNF-α，
anti-IgE（Omalizumab）４２），anti-CD２０（Rituximab）４３），
anti-IL-５（Mepolizumab）４４）な ど が あ る．AZA，
MTX は CYC の後療法として投与されることが多
い．Rituximab は EGPA に対しても，SCS，免疫
抑制剤などの標準治療に治療抵抗性である，難治性
の症例に対して有効であることが報告４３）されている．
Mepolizumab は寛解導入率を上げる治療成績があ
るが４４），血管炎症状について具体的にどのように有
効であるかについてはまだ解析不十分である．治療
の組み合わせなどこれからの診療成績の結果が待た
れる．

免疫抑制剤の投与に関しての考え方として重症例，
SCS 抵抗性に対して投与するほかに，軽症例にお
いても SCS 単独の治療では再燃率が高く，免疫抑
制剤の併用により再燃を抑制できるという治療成
績４５）や６５歳以上の高齢 EGPA においても IVCY を
低用量一定（５００ mg／回）で複数回（最大６コース
投与）投与する方法が，従来療法，すなわち IVCY
５００ mg/m２を２―３週毎に投与する方法と比較して
寛解導入率，寛解後の再燃率，死亡率には両群の差
はなく，有害事象（とくに感染症）が従来療法群で
有意に多いという結果であり，高齢発症の血管炎に
対しては低用量の免疫抑制剤投与が副反応を少なく
し，かつ同等の寛解導入が可能であるため，投与量
を調節して治療することが QOL を維持する良好な
管理となることが示されている４６）．

EGPA では血管炎診断時に検出できない，潜在
化した臓器病変が治療開始後に顕在化し，重症化す
ることがあることにも留意する必要がある．とくに
心病変，中枢神経障害が多く，治療開始数年後のこ
ともあるため，これらの臓器障害については診断時
に病変を確認できなくても後の血管炎症状出現の可
能性を念頭に置くことが必要である．

SCS および免疫抑制剤を投与後も末梢神経障害
は固定し後遺障害が残るという報告は多く，これら
の症例に対してはガンマグロブリン大量療法（intra-
venous immunoglobulins : IVIG）が有効である４７）．
IVIG は多発単神経炎だけでなく心病変に対しても

有効である４７）．また免疫学的な効果も期待され，IVIG
投与後には SCS 量の維持量が減量しやすくなるこ
とがある４８）．IVIG は SCS 単独よりも SCS および免
疫抑制剤の併用の方が，効果発現が早く，効果持続
期間も長く，より有効な治療効果が得られやすい．
IVIG は SCS 投与前の初期治療としての投与を行う
と血管炎症状の改善が期待できないこと，治療早期
や重症例では複数回投与が必要になることがあるた
め，IVIG を行う時の病状や治療内容，治療時期を
十分に検討する必要がある．

IVIG の免疫学的な効果判定基準は明らかではな
いが，著者らは IVIG 投与１カ月後に FOXP３＋CD
４＋T 細胞数が有意に増加する場合は少ない投与回
数で寛解導入が可能であること４９），１回で寛解導入
ができなくとも繰り返し投与することで長期的に制
御性T細胞数が増加し寛解導入できることを確認し
た４８）．このことから１回の IVIG 投与で十分に臨床的
効果を確認できないときは，病状，治療内容を見直
し再度のIVIG投与を試みる価値がある．EGPAを含
めた ANCA 関連血管炎で一度でも IVIG が投与さ
れるとその後の再燃を抑制するという報告もある５０）．

さらに EGPA の多発単神経炎は SCS，免疫抑制
剤，IVIG などの薬物治療に加え，リハビリテーシ
ョンも重要な治療である．亜硝酸剤の貼付薬の局所
貼付も有効５１）であり，日常のリハビリテーションを
効果的に行うことを可能にする．

SCS，免疫抑制剤などの治療により血管炎症状の
管理ができた状態においても，喘息の管理不十分症
例が半数以上であったという報告があり，血管炎の
喘息症状に関しては SCS に加え吸入ステロイドに
よる治療を継続する必要がある５２）．

Guillevin らは EGPA２３０症例を解析し，１．心病
変，２．消化管病変，３．高齢発症（６５歳以上），４．
腎不全（Cr＞１．５０ mg/dl），５．副鼻腔炎がない，の
５項目を予後不良因子として挙げ，Five Factor
Score（FFS）≧２では EGPA も GPA，MPA と同様
に予後不良であると報告した５３）．しかし，最近報告
されている EGPA の２０年生存率は文献により４５―
７０％程度と長期的には予後不良である１８）５３）．予後を
規定する一番重要な臓器障害は心病変の有無である．
Comarmond らの３８３名の EGPA の解析では心病変
があると５年生存率の時点で７８．２％と低いことを報

― 397 ―

総 説

IRYO Vol. ７２ No. １０



ま と め

告１６）しており，Moosig らのドイツの１５０名 EGPA
の解析では心病変があると５年以降，長期的に生命
予後が不良であると報告１８）している．著者らは NHO
相模原病院の１２１名の EGPA の再燃と予後に影響す
る因子を解析し，再燃には心病変，消化管病変の有
無が，生命予後には高齢発症（６５歳以上）が唯一有
意な因子として抽出されたことを報告した２０）．われ
われの治療成績では心病変の有無は予後に影響しな
かった．その理由を後ろ向きに解析すると再燃例の
８８．６％，全体では６２．８％の症例において IVIG が投
与されていることが影響している可能性が示唆され
た．IVIG は心病変を有する EGPA の予後を改善さ
せる可能性がある．

EGPA の病因・誘因，先行する喘息期の特徴，
臨床症状，診断基準，治療について，また最新の研
究報告をまとめた．診断の向上，新規治療薬により
EGPA の予後は確実に改善していると思われるが，
長期的には後遺障害も含めて管理が難しい症例も多
く，今後の課題も多いと思われる．

著者の利益相反：本論文発表内容に関連して申告な
し．
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Diagnosis，Pathology，andTreatmentof
EosinophilicGranulomatosiswithPolyangiitis，

includingLatest Issues

Naomi Tsurikisawa and Chiyako Oshikata

Abstract

Eosinophilic granulomatosiswith polyangiitis (EGPA ; also knownasChurg-Strauss syndrome) is a disease of uncertain

cause that is characterizedby allergic granulomatosis, necrotizingvasculitis andperipheral blood eosinophilia.A prodromal

asthmaticphase iscommonandmay last for severalyearsbefore theonsetofEGPA.PatientswhodevelopedEGPAhadclini-

cally severe asthma, eosinophilic inflammation in the peripheral blood, and slight bronchial hyperresponsiveness before the

onset of EGPAcomparedwith non-EGPAasthma. It is difficult to diagnosis of EGPA in the early phase, because symptoms

related to vasculitis is transitory or sometimes cases of an increase of eosinophilia in peripheral blood of patients receiving

systemic corticosteroid treatment for asthma.When EGPA is suspected, careful thorough examination is recommended de-

spitepoor subjectivesymptoms. Treatment shouldbegin immediatelyaccording to clinical diagnosis even if pathological di-

agnosis such as necrotizing vasculitis or extravascular granulomatosis cannot be obtained. The mainstay of treatment for

EGPA is systemic corticosteroids therapy.However, in severe cases,cases with resistance to steroid therapy, administration

of immunosuppressive drugs should begin immediately. Patients with mononeuritis multiplex not responding to combina-

tion therapywith systemiccorticosteroidsand immunosuppressive agents should be treatedwith intravenous immunoglobu-

lin (IVIG). It isnecessary to furtherverify theside-effectsorcombinationeffectsofnewdrugssuchasanti-CD 20 (rituximab),

interferon- · , anti-IgE(omalizumab), or anti-IL-5 (mepolizumab).Rehabilitation formultiplemononeuropathy is as impor-
tant for EGPA patients as their therapeutic management. Patients with EGPA need to continue inhaled corticosteroid at re-

mission. Long termmanagement of EGPA is difficult,because eosinophils in peripheral blood do not always increase at re-

lapse, and there are not any useful biomarkers indicating disease activity. Increased adoption of the American College of

Rheumatology classification has enabled the introduction of early treatment of EGPA, and this might have improved the 5-

10-year survival rate.However, the long-termprognosis (twenty years) has not improved. Patientswith cardiac involvement

hadpoor prognosis in general.In our study, cardiac involvementswere not associatedwithmortality.We think IVIG in addi-

tion to corticosteroids or to corticosteroids plus immunosuppressive agents may have positively influenced the cardiac in-

volvementprognosis.
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