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ノバルティス ファーマ株式会社

ノバルティス ファーマ株式会社（本社：東京都港区、代表取締役社長：ジョンポール・プリシー
ノ、以下「ノバルティス
ファーマ」）は、本日、「イラリス®皮下注射液150mg
」（一般名：カナキヌマブ（遺伝子組換え）、以下「イラリス」）について、世界で初めてシュニ
ッツラー症候群に対する効能追加の承認を取得したことをお知らせします。

シュニッツラー症候群は、50歳前後で発症し、蕁麻疹様皮疹と単クローン性ガンマグロブリン（Ig
MまたはIgG）血症を特徴とする後天性
の自己炎症性疾患です1,2

。希少疾患であり、病因は解明されていませんが、初期に特徴的な蕁麻疹様皮疹が出現し、さらに
発熱、関節痛及び骨痛等を繰り返すことで、患者さんのQOLが著しく損なわれます1,3,4。

これまでシュニッツラー症候群に対して承認された治療法は存在せず、急性期の炎症症状への対症
療法として、ステロイドやコルヒチン等の治療薬が使用されてきました。しかし、これらの治療法
では症状を部分的又は一時的に改善するにとどまり、多くの患者で症状が強く残存します。また、
ステロイドの長期投与に伴う副作用も懸念
されています2,3,6

。そのため、シュニッツラー症候群に対するアンメットメディカルニーズは高く、患者さんのQOL
低下をもたらす症状を緩和し、持続的な病態安定化を可能とする新たな治療薬が求められてきまし
た。

イラリスは、シュニッツラー症候群の病態において重要な役割を果たす炎症性サイトカインの一つ
である、ヒトインターロイキン-1ベータ（IL-1β）に特異的に結合し、IL-1βとIL-1
受容体との相互作用を阻害することで、炎症反応を抑える作用が期待されます7。

この度の承認は、京都大学を中心とした多施設共同国内第Ⅱ相医師主導治験（IACT21071試験）の
データに基づいています。過去にステロイド又はコルヒチンによる治療を受けていたものの効果不
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十分であったシュニッツラー症候群患者において、イラリスを投与したところ、7日後に60%（3/5
例）で臨床的寛解が得られ、投与96週後まで臨床的寛解又は臨床的部分寛解を維持した患者の割合
は80%（4/5例）でした。安全性ではイラリスの既存のプロファイルと大きな差は認められませんで
した。

今回の承認について、ノバルティス ファーマの代表取締役社長であるジョンポール・プリシーノは
、次のように述べています。「シュニッツラー症候群にはこれまで承認されている治療薬がなく、
繰り返す臨床症状の長期的な管理には大きなアンメットニーズがありました。今回のイラリスの効
能追加により、症状を緩和し持続的な病態安定化を可能とする唯一の治療薬として治療選択肢を広
げ、シュニッツラー症候群の患者さんがより前向きに健やかな生活を送れるようになることを心か
ら願っています」。

国内第II相試験（IACT21071試験）について9,10

本試験は、臨床症状を有するシュニッツラー症候群患者5例を対象とした非盲検、単群試験で、全例
にイラリス150mgを8週間隔で皮下投与しました。また、初回投与7日後に臨床的寛解がみられない
場合には、さらに150mgを追加投与し、以降は初回投与時から8週毎に300mgを投与しました。そ
の結果、主要解析対象集団（全例）における、初回投与7日後の臨床的寛解達成率（主要評価項目）
は60%（3/5例）で、投与96週後まで臨床的寛解又は臨床的部分寛解を維持した患者の割合は80%（
4/5例）でした。また、炎症マーカーであるWBC、好中球数、CRP、血清アミロイドA蛋白（SAA）
は、いずれも投与7日後に大きく低下し、96週後まで安定して推移しました。また、被験者数は限ら
れるものの、安全性においてイラリスの既知のプロファイルと異なる傾向は認められませんでした
。

*臨床的寛解：PGAスコアが5以下で、5つの項目（蕁麻疹、けん怠感、発熱及び悪寒、筋肉痛、関節
痛及び骨痛）のいずれも1を超えない。

**臨床的部分寛解：PGAスコアが6以上かつベースラインと比較して30%以上の減少、又はPGAスコ
アが5以下かつ5つの項目（蕁麻疹、けん怠感、発熱及び悪寒、筋肉痛、関節痛及び骨痛）のいずれ
かが1を超える。

***PGA スコア：医師による臨床所見の総合評価。主要な臨床所見である5つの項目（蕁麻疹、けん
怠感、発熱及び悪寒、筋肉痛、関節痛及び骨痛）に対して、それぞれ0～4（0：なし、1：わずか、
2：軽度、3：中程度、4：高度）の5段階で評価した合計点（最低点0点、最高点20点）。

イラリス（一般名：カナキヌマブ）について

イラリスは、炎症性サイトカインの一つであるヒトインターロイキン-1β（IL-1β）に対する遺伝子
組換えヒト免疫グロブリンG1モノクローナル抗体であり、IL-1βに結合し、その活性を中和するこ
とで炎症を抑えます。米国および欧州では2009年にクリオピリン関連周期性症候群（CAPS）の治療
薬として承認され、日本では2011年9月に同治療薬として承認されました。その後、2016年12月に
家族性地中海熱（FMF）、TNF受容体関連周期性症候群（TRAPS）、高IgD症候群（HIDS/MKD）の
効能が追加されました。2018年7月には、全身型若年性特発性関節炎（SJIA）、2025年3月には成
人発症スチル病（AOSD）、さらに2026年2月にはシュニッツラー症候群が追加されました。

シュニッツラー症候群について

シュニッツラー症候群は、蕁麻疹様皮疹と単クローン性ガンマグロブリン血症を特徴とし、これら
に加え、発熱、骨痛、筋肉痛、関節痛、リンパ節腫脹等の症状が繰り返し現れる、病因及び病態生
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理が不明である後天性の自己炎症性疾
患です。世界では748例11、国内では36例が報告されています12

。本邦でのイラリスの承認取得までに、世界でシュニッツラー症候群の効能または効果で承認され
ている薬剤はありませんでした。

ノバルティス ファーマ株式会社について

ノバルティス ファーマ株式会社は、スイス・バーゼル市に本拠を置く革新的医薬品のグローバル製
薬企業、ノバルティスの日本法人です。ノバルティス
ファーマは、より充実した健やかな毎日のために、「医薬の未来を描く(Reimagining
Medicine)」ことを追求しています。
詳細はホームページをご覧ください。https://www.novartis.co.jp
ノバルティス ファーマ株式会社のソーシャルメディアもご覧ください。 Facebook LinkedIn
YouTube  Instagram
 

以上
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＜参考資料＞
イラリス®皮下注射液150mgの製品概要

製品名：
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イラリス®皮下注射液150mg（ILARIS®  solution for s.c. injection 150mg）

一般名：
カナキヌマブ（遺伝子組換え）注射液

効能または効果（下線部が今回追加）：

以下のクリオピリン関連周期性症候群
家族性寒冷自己炎症症候群
マックル・ウェルズ症候群
新生児期発症多臓器系炎症性疾患

高IgD症候群（メバロン酸キナーゼ欠損症）
TNF受容体関連周期性症候群
シュニッツラー症候群

既存治療で効果不十分な下記疾患

家族性地中海熱
全身型若年性特発性関節炎
成人発症スチル病

用法及び用量*：
〈クリオピリン関連周期性症候群〉
通常、体重40kg
以下の患者にはカナキヌマブ（遺伝子組換え）として1回2mg/kgを、体重40kgを超える患者には
1回150mgを8
週毎に皮下投与する。十分な臨床的効果（皮疹及び炎症症状の寛解）がみられない場合には適宜漸
増するが、1回最高用量は体重40kg以下の患者では8mg/kg、体重40kg
を超える患者では600mgとする。最高用量まで増量し、8
週以内に再燃がみられた場合には、投与間隔を4
週間まで短縮できる。なお、症状に応じて1回投与量の増減を検討すること。

〈高IgD症候群（メバロン酸キナーゼ欠損症）〉
通常、体重40kg
以下の患者にはカナキヌマブ（遺伝子組換え
）として1回2mg/kgを、体重40kgを超える患者には1回150mgを、4
週毎
に皮下投
与する。十分な臨
床的効果がみられない場合には追加
投与又は適宜漸増するが、1回最高用量は体重40kg以下の患者では6mg/kg、体重40kg
を超える患者では450mgとする。

〈TNF受容体関連周期性症候群及び家族性地中海熱〉
通常、体重40kg
以下の患者にはカナキヌマブ（遺伝子組換え
）として1回2mg/kgを、体重40kgを超える患者には1回150mgを、4
週毎
に皮下投
与する。十分な臨
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床的効果がみられない場合には追加
投与又は適宜漸増するが、1回最高用量は体重40kg以下の患者では4mg/kg、体重40kg
を超える患者では300mgとする。

〈シュニッツラー症候群〉
通常、成人にはカナキヌマブ（遺伝子組
換え）として体重40kg以下の患者では1 回2mg/kgを、体重40kg
を超える患者では1回150mgを8
週毎
に皮下投
与する。十分な臨
床的効果がみられない場合には追加
投与又は適宜漸増するが、1回最高用量は体重40kg以下の患者では4mg/kg、体重40kg
を超える患者では300mgとする。

〈全身型若年性特発性関節炎及び成人発症スチル病〉
通常、カナキヌマブ（遺伝子組換え）として1回4mg/kgを、4
週毎に皮下投与する。1回最高用量は300mgとする。

承認取得日：
2026年2月19日

製造販売：
ノバルティス ファーマ株式会社

*「用法及び用量に関連する注意」の詳細については、電子化された添付文書（電子添文）をご覧下
さい。
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