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CAPS患者・家族の会 
 
「CAPS（クリオピリン関連周期性発熱症候群）に対するアナキンラの承認」に関

する要望書 
 
 国政困難な折、大臣におかれましては、日々、国民のための行政業務にご精励のことと、ご敬服申し
上げます。 
 さて、私ども CAPS患者・家族の会は、CAPS（クリオピリン関連周期性発熱症候群）の子供を持つ
家族の会です。CAPSには CINCA症候群、Muckle-Wells症候群および家族性寒冷蕁麻疹の３つの疾患
が含まれ、いずれの疾患も症状の程度に差異を認めますが、CIAS1という同じ遺伝子の異常により発病
します。これらは生後まもなくから乳幼児に発熱や皮膚の発疹、髄膜炎、関節炎を発症する病気です。

重症の患者さんでは、乳幼児期に大変激しい炎症により水頭症、発達障害、てんかんとり、さらに最重

症の患者さんでは死亡された方もございます。一方そこまで重症でなくても、この病気は悪化と回復を

繰り返し、それによって視覚・聴覚の障害が進行し視力の低下や難聴を来してしまいます。さらに長期

間の経過では腎臓や肝臓の障害が進行し生命予後も不良な疾患です。視力障害や難聴の進行や腎臓・肝

臓などの臓器障害といった生死に関わる合併症の併発や、再燃の繰り返しに、子どもたちはもちろんの

こと、家族は必死になって闘ってまいりました。 
この病気はとても希な疾患で全国に CAPS では約５０名ほどの患者しかおりません。また CAPS の

報告が我が国でなされたのが１９９０年代であり患者の会もありませんでした。一方、昨今の医学研究

の進歩によって CAPSの原因遺伝子が見つかり、診断が出来るようになり、診断される患者も増えてき
ました。そこで CAPSの子どもと家族で、病気の知識や治療法などについてお互いに情報交換すること
を目的に 2008年 CAPS患者・家族の会を立ち上げました。 

CAPSの治療に関してこれまでステロイド薬やいろいろな免疫抑制薬が使われて来ましたが、病気の
進行を抑えることができませんでした。しかしこの病気の病態が IL-1 という炎症惹起物質の過剰産生
に基づく事が明らかにされ、IL-1を抑えるアナキンラという薬剤（Biovitrum社）の治療によって、発
熱など炎症症状の改善や視力・聴力障害の進行を抑えることが可能であることが明らかとなりました。

実際欧米ではアナキンラ治療が現在標準的な治療となっており、CAPS 患者さんの QOL は格段の進歩
を認めております。この薬が日本においても CAPSの子どもにとって希望の薬となるのではと期待して
おります。ところが、欧米におきましても、実際に効果がある事が分かっているにもかかわらず、この

病気の子どもの数は少ないため治験などが実施できず、CAPSに対する薬剤としての認可がなされてい
ないと聞き及んでおります。欧米では成人の関節リウマチでは認可が下りているそうですが、我が国で

は関節リウマチにも用いられることはなく、国内でこの薬は全くないという状況にあります。したがっ

て CAPSの子どもにアナキンラを使うことができません。このような子どもたちが一日も早く、アナキ
ンラ治療の恩恵に与れるよう、私たちは願い、「CAPS に対するアナキンラの認可」の要望書を、大臣
をはじめ日本小児科学会会長にお送りさせていただきました。 
なにとぞこの病気の子どもたちをお救いいただけるようにご配慮をよろしくお願いします。 
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