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会頭講演 

10月 11日（金）13：10～13：40 
座長 伊藤 保彦（日本医科大学小児科） 

 
   

    

 
 
 
 

特別講演 

10月 12日（土）13：10～14：10 
座長 有賀 正（北海道大学大学院医学研究科小児科学分野） 

 
   

  
WPI

  

 
 
 
 

教育講演 

 
10月 12日（土）11：00～11：50 

座長 横田 俊平（横浜市立大学大学院医学研究科発生成育小児医療学） 
 

   

   B  

 
 
 
 

特別企画 

 
10月 13日（日）14：50～15：20 

座長 森 雅亮（横浜市立大学附属市民総合医療センター小児総合医療センター） 
共催 ジャパンワクチン株式会社 
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シンポジウム 

10月 11日（金）15：00～17：30 
シンポジウム 1 

免疫応答のかく乱と関節炎 
座長 谷内江 昭宏（金沢大学医薬保健研究域医学系小児科） 

共催 中外製薬株式会社 
 

    

   
 

  

S1-1   
 

  

S1-2   
 

  

S1-3     

S1-4   
 

 EB  

S1-5   
 

  

 
 

10月 12日（土）9：00～11：00 
シンポジウム 2 

易しく先端のお話;自己免疫疾患研究・治療の新知見と将来の展望 
座長 小林 一郎（北海道大学大学院医学研究科小児科学分野） 
        今川 智之（神奈川県立こども医療センター感染免疫科） 

    

S2-1   
 

 Overview  

S2-2   ERATO

 

Th17  

S2-3    microRNA 

S2-4   

 
 

 
 JST-CREST

 

S2-5   
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10月 13日（日）9：00～11：00 
シンポジウム 3 

リウマチ性疾患における骨・軟骨病変の診断と治療 
－これからの小児リウマチ性疾患の治療を考える上で－ 
座長 和田 靖之（東京慈恵会医科大学附属柏病院小児科） 

共催 ファイザー株式会社 

    

S3-1   
 

  

S3-2   

 
 

 
/  

 

 

S3-3   
 
  

S3-4   
 

 MTX  

S3-5   
 

  

 

 

ワーキンググループ報告会 

10月 13日（日）13：20～14：50 
座長 武井 修治（鹿児島大学医学部保健学科） 
共催 アッヴィ合同会社／エーザイ株式会社 

 
    

WG-1   

 

Sjogren
 

WG-2   
 

 
MAS-WG

 

WG-3     

WG-4   WG
 

 

WG-5      

WG-6   SLE
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ハンズオンセミナー 

関節エコー法 基本の基本 
10月 11日（金）12：00～13：00 

ハンズオンセミナー1 
 

10月 12日（土）12：00～13：00 
ハンズオンセミナー3 

共催 東芝メディカルシステムズ株式会社 
 

   

   

小児領域の関節エコー 
～まずは、はじめてみよう～ 

10月 12日（土）8：00～9：00 
ハンズオンセミナー2 

共催 GEヘルスケアジャパン株式会社 
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一般演題 10月 11日（金）第1会場 

10月 11日（金）13：40～14：10 
ベーチェット病 

座長 山口 賢一（聖路加国際病院アレルギー膠原病科） 
  

    

O-1   
 

 
2  

O-2   
 

 Trisomy 8 Behcet 1  

O-3    2 10
1  

10月 11日（金）14：10～15：00 
マクロファージ活性化症候群（MAS） 

座長 森 雅亮（横浜市立大学附属市民総合医療センター小児総合医療センター） 
 

    

O-4   
 

 
  

O-5   
 

  

O-6   
 

 1

O-7    
9  

O-8   
 

 1
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一般演題 10月 11日（金）第2会場 

 
10月 11日（金）13：40～14：40 

血管炎症候群 
座長 岡本 奈美（大阪医科大学小児科） 

      河合 利尚（国立成育医療研究センター） 
  

    

O-9   
 

 
2

 

O-10   
 

  

O-11     

O-12   
 

 
 

ANCA
EGPA 1  

O-13   
 

 
ANCA anti-neutrophil cytoplasmic antibody

2 1  

O-14   
 

 
12
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一般演題 10月 12日（土）第1会場 

 
10月 12日（土）14：40～15：10 
若年性特発性関節炎（JIA） Ⅰ 

座長 岩田 直美（あいち小児保健医療総合センター感染免疫科） 
  

    

O-15   
 

  

O-16   
 

 JIA drug free

O-17   
 

 
IL-6 IL-18

 

 
 

10月 12日（土）15：10～15：50 
若年性特発性関節炎（JIA） Ⅱ 

座長 星岡 明（千葉県立こども病院アレルギー・膠原病科） 
 

    

O-18   
 

  

O-19   
 

 7  

O-20    JIA
ADA 60  

O-21   

 
 

 
 

114  

 
 

10月 12日（土）15：50～16：30 
若年性特発性関節炎（JIA） Ⅲ 

座長 今中 啓之（鹿児島大学病院小児診療センター） 

    

O-22   
 

  

O-23   
 

 
A

1  

O-24   
 

 
soluble ST2

 

O-25   
 

 1  
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10月 12日（土）16：30～17：30 
若年性特発性関節炎（JIA） Ⅳ 

座長 松林 正（聖隷浜松病院小児科） 
野間 剛（国際医療福祉大学小児科） 

    

O-26   
 

 
8

 

O-27   
 

 
14

 

O-28   

 

 
 

JIA 2  

O-29   
 

 
RF IL-33

 

O-30    Tocilizumab X CCP RF
1  

O-31   
KKR  

 
2
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一般演題 10月 12日（土）第2会場 

 
10月 12日（土）14：40～16：10 

自己炎症性疾患 
座長 西小森 隆太（京都大学医学部小児科） 

上松 一永（信州大学医学部感染防御学） 
  

    

O-32   
 

  

O-33   
 

 
6

CAPS  

O-34   
 

 
/Blau EOS/Blau

 

O-35   
 

 
JIA

CRMO  

O-36   
 

 
PFAPA  

O-37   
 

 
IL-18

 

O-38   
 

 
IgD 3

 

O-39   
 

  

O-40   
 

  

O-41   

 
 

 
 

tumor necrosis factor receptor
associated periodic syndrome TRAPS

 

 
 

10月 12日（土）16：20～16：50 
若年性皮膚筋炎（JDM）／若年性多発性筋炎（JPM） Ⅰ 

座長 金城 紀子（琉球大学医学部小児科） 
 

    

O-42   
 

 1  

O-43    Methotrexate Cyclosporin A
 

O-44   
 

  

21



10月 12日（土）16：50～17：50 
若年性皮膚筋炎（JDM）／若年性多発性筋炎（JPM） Ⅱ 
座長 清水 正樹（金沢大学医薬保健研究域医学系小児科） 

小林 法元（信州大学医学部小児医学講座） 
 

    

O-45   
 

 
MRI

2  

O-46    OJ
13  

O-47   
 

 
MDA5

 

O-48   
 

 Jo-1 ARS  

O-49   
 

 

Ku
1  

O-50   
 

 
/ nailfold video 

capillaroscopy  

 
 
 
 
 

一般演題 10月 13日（日）第1会場 

 
10月 13日（日）11：00～11：30 
全身性エリテマトーデス（SLE） Ⅰ 

座長 大友 義之（順天堂大学練馬病院小児科） 
  

    

O-51   
 

 3  

O-52   
 

 1  

O-53    
5

SIADH
1  
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10月 13日（日）11：30～12：00 
全身性エリテマトーデス（SLE） Ⅱ 

座長 八角 高裕（京都大学大学院医学研究科発達小児科学） 
 

    

O-54   
 

 
NPSLE

 

O-55     

O-56   
 

 

 
 

10月 13日（日）15：20～15：50 
混合性結合組織病（MCTD） 

座長 佐伯 敏亮（埼玉県立小児医療センター感染免疫科） 
 

    

O-57   
 

 1  

O-58   
 

 
Tocilizumab 1

 

O-59   
 

 Graves 5 1  

 
 

10月 13日（日）15：50～16：20 
シェーグレン症候群（SS） 

座長 冨板 美奈子（千葉県立こども病院アレルギー・膠原病科） 
 

    

O-60   
 

  

O-61   
 

  

O-62   
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一般演題 10月 13日（日）第2会場 

 
10月 13日（日）11：00～11：30 

付着部炎 
座長 秋岡 親司（京都府立医科大学小児科学教室） 

  
    

O-63   
 

 
JIA 3

 

O-64   
 

 1  

O-65   
 

  

 
 

10月 13日（日）11:30～11:50 
その他のリウマチ疾患 

座長 五十嵐 徹（日本医科大学付属病院小児科） 
 

    

O-66   
 

  

O-67   
 

 IgG4 1  

 
 

10月 13日（日）15：20～15：50 
全身性エリテマトーデス（SLE） Ⅲ 

座長 稲毛 康司（日本大学医学部小児科） 
 

    

O-68    16 1  

O-69   
 

 
 

TTP
SLE 1  

O-70    8  
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10月 13日（日）15：50～16：20 
全身性エリテマトーデス（SLE） Ⅳ 

座長 梅林 宏明（宮城県立こども病院総合診療科） 
 

    

O-71   
 

 
2

 

O-72   

 
 

 
 

 

SLE 2 SLE
 

O-73   
 

 SLE 1  
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一般演題 ポスター 10月 12日（土）ポスター会場 

 
10月 12日（土）17：50～18：14 
若年性特発性関節炎（JIA） Ⅰ 

座長 根路銘 安仁（鹿児島大学病院小児診療センター） 
  

    

P-1   
 

 
 sJIA 5  

P-2   

 
 

SLE  
 

pJIA  

P-3    
ADA

RF JIA 1
 

 
 

10月 12日（土）17：50～18：14 
自己炎症性疾患 

座長 加藤 政彦（群馬県立小児医療センターアレルギー感染免疫・呼吸器科） 
  

    

P-7   
 

 
Muckle-Wells

 

P-8    PFAPA  

P-9   
 

 
- 1

 

 
10月 12日（土）18:20～18:44 
若年性特発性関節炎（JIA） Ⅱ 

座長 宮前 多佳子（東京女子医科大学附属膠原病リウマチ痛風センター） 
  

    

P-4   
 

  

P-5    SAPHO  

P-6   
 
 

Klipple-Trenaunay-Weber
1  
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10月 12日（土）18:20～18:44 
画像 

座長 三好 麻里（兵庫県立こども病院リウマチ科） 
  

    

P-10   
 

 1  

P-11    JIA 2  

P-12   
 

 18F-FDG-PET  

 
 
 

一般演題 ポスター 10月 13日（日）ポスター会場 

 
10月 13日（日）13：20～13：52 

感染症とリウマチ 
座長 河島 尚志（東京医科大学小児科） 

 
    

P-13   
 

 
Adalimumab HB
JIA 18  

P-14   
 
  

P-15    MTX EB
JIA  

P-16   
 

 
 

Castleman
1  

 
 

10月 13日（日）13：20～13：44 
症例 

座長 下条 直樹（千葉大学大学院医学研究院小児病態学） 
  

    

P-21   
 

 
 

TG 2  

P-22   
 
 1  

P-23   
 

 9  
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10月 13日（日）13：55～14：27 
炎症性腸疾患・血管炎・若年性皮膚筋炎（JDM） 

座長 井上 祐三朗（千葉大学大学院医学研究院小児病態学） 
 

    

P-17   
 

 

 

 

P-18   
 

 1  

P-19   
 

 
Infliximab

Crohn 2  

P-20     

 
 

10月 13日（日）14：27～14：43 
川崎病との鑑別 

座長 小川 倫史（千葉愛友会記念病院小児科） 
  

    

P-24   
 

  

P-25    
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JIA
 

systemic JIA oligo/polyarticular JIA
 

JIA
Th1 Th17

IFN- IL-17
TNF-

 CD4+CD25+Foxp3+ T Treg IL-10
CD4+Tr1 Th1/Th17

Treg T JIA 
 

JIA
JIA

IL-1 IL-6 IL-18
 

JIA
JIA  

redundancy
JIA milestone

 
10

JIA
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WPI  

 

Toll-like receptors TLR TLR 10

TLR TLR

RNA RIG-I MDA-5
RNA 1

Caspase-1 1

NLRP3
M2  
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B HBV
de novo B

HBs HBs / HBc
B

HBV covalently closed circular ccc DNA

HBV DNA
HBV DNA HBV

de novo B

HBV

HBV
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1
2 MTX

3

4
5 A

6
B

B 7
DMARDs 8

3-4 9
BCG HPV SLE HPV

M M R
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1 2

/
PSRA

JIA
JIA

JIA

JIA

JIA
JIA
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T

 

 
1

2 molecular mimicry 3 bystandar activation
T 4 epitope spreading

5 Th17/Treg 6 EB
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B19
HPV-B19

SLE

HPV-B19 HPV-B19
DNA HPV-B19

HPV-B19 2 VP1 82kDa VP2 58kDa
3 DNA

A2 VP1 prostaglandin E2
cyclooxygenase COX -2

NS1 77kDa
NS-1 TNF IL-6

DNA
NS-1

host DNA histone H4 Smith Apo H
NS-1

HPV-B19
SLE

HPV-B19 SLE
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A GAS

PSRA
GAS

 
GAS M

M
GAS

 
PSRA GAS

NSAID
GAS

PSRA
HLA-DRB1*01 HLA-DRB1*16

 
Toll-like

GAS
streptococcal cell wall

GAS
PSRA

 
GAS
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EB EBV 90%
EBV

EBV
EBV RA

1.RA EBV EBV 2.RA
EBV T EBV RA

 
JIA EBV

EBV JIA EBV
JIA EBV

7 4 3 JIA
EBV EBV

JIA EBV 7 6 MTX
1 7 6

3 EBV
11000 IU/ml 4

EBV EBV 6
EBV 2
4 2 EBV

1 EBV MTX
EBV

EBV Th1
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JIA/RA
JIA

JIA

CRP CBC

MMP-3

MRI

MRI

JIA
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Overview  

  
 

 

T/B
T negative selection

T Treg
negative selection AIRE Treg FoxP3

APECED IPEX
CCP RA

HLA-DR4 peptidylarginine deiminase4 shared epitope

microRNA
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Th17  

  
 

ERATO  
 

osteoimmunology
T Th17

T
Th17

RANKL T
RANKL

RANKL
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microRNA 

   
 

 

microRNA miRNA 20 non-coding RNA mRNA 3 UTR

1 miRNA mRNA
1000 miRNA

miRNA

RA
miRNA

RA

miRNA
miRNA miR -146 RA T

B
miRNA-146 catabolic factor

RA Th17 miR-146
RA miRNA

2 miR-15a miR-15a

2 miR-146a
miRNA
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JST-CREST

 

NFkB STAT3
T

NFkB STAT3
T

Reverse Direction

Reverse Direction

Erbb1 Epiregulin Epiregulin-Erbb1
Epiregulin
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2008

IL-6 TNF IL-1

TNF
IL-6
Janus kinase Jak

Syk spleen tyrosine kinase fostamatinib
AP-1 activator protein-1 3

JIA  
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RA 1 3 1
RA

RA
1

RA 2

3
/

4 RA

5
RA

receptor activator of NK B ligand RANKL

Wnt DKK-1
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RA
US US

US
power Doppler

PD PD
PD

PD US
US

US RA
 

US PD MRI

PD
RA RA

US PDUS subclinical
US PD

 
US

US  
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RA

RA RA

 

N-
NTX DPD

TRACP
N

P1NP CTX-
COMP 

CTX TRACP RA
 

RA
BP NTX TRACP

BP TNF-
BP COMP

TNF-  

RANKL  
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RA MTX

RA MTX
T

1 pg/mL
RA

IL -6 C CRP
MTX MTX IL-6

MTX IL-6
TNF IL-6

TNF MTX MTX TNF
TNF MTX

TNF MTX
TNF

6 6 TNF
IL-6

MTX
CRP T

TNF IL-6
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GIO

GIO  
GIO 2004

3

5mg/

D K  
GIO

D

30
30

 
GIO
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Sjogren  

 1,2  3  4  5  6  7

 8  9  2  2  2  5  
 10 

1 2  
3 4  
5 6  
7 8 9  
10  
 

 
 

1  
2  
3  

 
1
2  
3  

 
2013
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(MAS-WG)  

  
 

 

MAS

sJIA 10 MAS preclinical MAS
sJIA 3

HLH HLH-2004
MAS

MAS
20

MAS-WG 1 MAS-WG 2011 7 17
Delphi Study 2 WG

8
38 LDH 2-MG

D-dimer 2-MG
PRINTO Histiocyte Society

3 WG
2014 3 Genova

4 4 WG MAS
7

MAS Data sheet
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 1,2  2  3  3  3  4

 4  5  5  6  7  8  
 8  9  10  11  12  
 13 

1 2 3  
4 5 6  
7 8 9

10 11  
12 13  

 

BD
4

20-40

2011
51 2012 1995

31 2002 23 2011 51
52 157 157 73 84
8 10 2 -16 97%

96% 58% 82% 32% 61% 54% 75% 62%
23% 9% 15% 11% 11% 38% 12%

 
BD
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 1,4,5  2  3 
1 2 3  
4 WG 5  
 

 
 

57

 

2007
 
19

2
2

PRAJ PRAJ

 

PRAJ

 

PRAJ  
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  1  2  3  4  5  6

 7  8  9  7  10 
1 2  
3 4  
5 6  
7 8  
9 10  
 

60

 
2012

20
1

 
20 HP

20  
 

1 2012 3 23 24
15 3 2  

2 2013 3 15 16
11 4 2  
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 1  1,2  3  4  5 
1 SLE 2  
3 4  
5  
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OMERACT Outcome Measures in 
Rheumatology

 
 

 

79



  
 

 

 

X CT MRI PET

 
a b c

d PD PD

PD X
PD
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 1,2)  1)  1)  1)  3) 
1) 2)  3)  
 

1 14 2009 12 2010
3

2011 3
PSL PSL

2012 2
25mg 2 PSL

2012 7 PSL 50mg 1
2 15 3

NSAIDs
2004 12 25mg

2

2

 

 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  1)  1)  2)  2) 

1)  2)   
 

12
24 4 1 3

Behcet
trisomy 8

Behcet Trisomy 8 Behcet MDS
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2 10
IFX QOL

9  
5 8

CS
MRI

 
7 6

PSL PSL
 

8 5 2 10 CS
PSL

CS PCR CMV AZA
IFX  

9 127.6cm -0.5SD IFX PSL
AZA

 

 

 1)  1)  1)  1)  2,3)  1) 
1)    
2)  3) DNA  
 

HLH Epstein-Barr virus EBV EBV-HLH
MAS

FHL HLH

FHL HLH
 

Natural Killer NK HLH FHL
NK FHL

EBV-HLH MAS AST
LDH FHL HLH

itin sIL-2R FHL / 1
sIL-2R/ferritin 1 HLH /

1 sIL-2R ferritin MAS
EBV-HLH

 
FHL HLH

HLH  

84



       
   

 
MAS
s-JIA 2/3 8-10

DIC/MOF MAS
CyA VP-16 PE

MAS s-JIA

s-JIA MAS
8 4 MAS

CyA 6
posterior reversible encephalopathy syndrome PRES CyA

2
CyA 9

PRES

 

      
  

 
SoJIA MAS

CsA MAS VP-16
6 4 SoJIA

PSL CsA 2
3 CsA TAC +

MTX PSL 0.8mg/kg/ 4 mPSL
2 13 PRES

TAC MTX PSL 22 MAS
PRES

3
25 VP-16 5 VP-16

41
MAS mPSL 1

VP-16 3 mPSL
SoJIA PRES MAS

VP-16 MAS
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 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  2)  2)  2) 

1)   2)   
 

20XX-3 2 20XX-2 4 20XX-1
10

PSL 0.23mg/kg/day
MEFV exon2  E148Q

20XX 12 3 3
MEFV E148Q

2 14 PCR
Pneumocystis jiroveci ST 2 27

AST LDH MAS CsA
1 3 1

3 MAS AST LDH

3 9 PCP
3 15 MRSE 16 PCP

MAS
PRF1/UNC13D/STX11/STXBP2

 

     
  

 
TCZ MAS

MAS IL-18
IL-18 MAS

4 2011 7 1 S-JIA
PSL PSL PSL

2012 6 2 TCZ PSL 2012
11 PSL 2013 2

TCZ IL-18 1 pg/ml
79500 pg/ml 3 27

ALT S-JIA MAS

MAS PSL

IL-18 136000 pg/ml 183000 
pg/ml IL-18 TCZ MAS

MAS MAS
MAS
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HLA B52
1 14

CT FDG-PET
HLA B52

2
2 14 4

CT

FDG-PET
HLA B52 1

2 2
HLA B52 pre-pulseless stage

 

 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  2)  1) 

1)  2)  
 

MTX AZA IFX
IVCY HLA-B52

 
IL-6 IL-6

TCZ
TCZ 8-10mg/kg 2 6 TCZ

MRI [18F]-FDG-PET PET/CT prednisolone PSL
 

12.5 7-17 94 18-192
1 1 1 HLA-B52 4

TCZ PSL 6/6 IVCY 5/6 AZA 3/6 mycophenolate mofetil 2/6 MTX 2/6
IFX 2/6 TCZ 24 6-58 TCZ 2/6

4/6 4/6 2/6 1/6 TCZ
36.1mm/1h 11-58 3.2 mm/1h 1-6 TCZ PSL 24.3mg/ 11-45

6  18mg / 11-40 12  14.1mg / 10-22.5 24 5.7mg / 5-6.5
IL-6 TCZ 2-3 166.7 pg/ml 20.7-548.1 6 33.3pg/ml 

7.1-54.8 TCZ 6-48 3  
TCZ
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 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  2)  2)  2)  3) 

1)   2)    
3)   
 

8
CT

CT

PSL 
1mg/kg CRP PSL 0.35mg/kg

FDG-PET/CT
MTX CRP IVCY IVCY

CRP TCZ

 

 1,2)  1)  1)  3)  1) 
1)  2)  
3)   
 

EGPA Churg-Strauss ANCA
5

10
2

6 123.5 cm 
-2.5 SD  22.9 kg -1.6 SD

16100 / L 41%
15.2 g/dL 248000 / L CRP 0.08 mg/dL  7mm 1 20mm 2

 40 P-ANCA C-ANCA X
1.6mm CT MRI

FIP1L1-PDGFRA
EGPA

EGPA ANCA
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2 2013 2

PSL
CT

crazy-paving pattern CT

PSL1mg/kg/d
MPO-ANCA ANCA

34
1 ANCA PSL1mg/kg/d

MPO-ANCA ANCA

2 ANCA
MPO-ANCA ANCA

ANCA
ANCA  

 1)  1,2)  1)  1) 
1)  2)   
 

12
RA 2 4 11

Raynaud 2 3 WBC 5900 / l Hb 13.3 g/dl Plt 18.2
 / l CRP 0.1 mg/dl ESR 55 mm/h C3 149 mg/dl C4 23 mg/dl  40 PR3- MPO-ANCA 

D-dimer 1.2 g/ml TAT 2.1 g/L FDP 6 g/ml Protein C
Protein S 55 % dsDNA Scl-70 Jo-1 CL

LA MMP-3 PTX3
ASO CT

FDG-PET
MRA

APS Behcet Buerger
HLA-B51 B52
PGI2

Buerger Buerger
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s-JIA
TCZ s-JIA

 
TCZ  

2001 2012 TCZ s-JIA 62 TCZ 16
 

16 10
6 EB s-JIA

TCZ 2 11 4 6

3 0 9 10 2 1 1
4 3 1 2

TCZ 2 3 3 4
2 2 3 5 4 3 2 1 3 3 4 2

 
TCZ

2 3 4 1
 

 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  1,2) 

1)  2)  
 

IL-6 Tocilizumab TCZ JIA sJIA
sJIA TCZ

TCZ drug-free sJIA IL-18
MAS 10 pg/ml

sJIA IL-6/IL-18 drug-free tapering
TCZ 8mg/kg

sJIA 28 tapering
1 PSL 0.2mg/kg/day 2 TCZ 2w 3

3 PSL 4 TCZ drug-free IL-6/IL-18
ELISA sJIA28 TCZ 4.1 PSL

0.5mg/kg/day 27 96% PSL 0.2mg/kg/day TCZ
10 36% PSL 7 25% TCZ Drug-free

tapering IL-6
IL-18 MAS TCZ 2 drug-free

3 TCZ IL-18 1,000pg/ml
sJIA TCZ drug-free

IL-18 sJIA TCZ  
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 1)  2)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1) 

1)   2)   
 

 
s-JIA

s-JIA IL-6 IL-18 s-JIA
2

 
 

s-JIA 18 IL-6 IL-18 ELISA
 

 
s-JIA IL-6 IL-18

2 IL-6
MMP-3 IL-18 MAS

 
 

s-JIA IL-6 IL-18 MAS

 

      
  

 
JIA

JIA
25 5 JIA 44

17 1 15

JIA 44 40.9
34.1 25.0 RF

66.7% 38.9 RF 20.0 26.6
3 1/10 2 1/5

JIA 2 4
3

5
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 1,2)  1)  1)  1) 
1)  2)   
 

 
JIA

JIA
 

 
JIA26 4 8 3

9 2 7
 

 
7 2 2 2 1

TCZ 4 INF 1 ADA 2
TCZ 2 ADA 3 ETN 2 GLM

1 ETN 2 16
3 3 1 4

1
 

 
JIA TNF TNF

TNF TNF TNF TNF TNF
TNF

 

 1)  1)  1)  1)  1,2)  1) 
1)  2)  
 

JIA 8 ADA
ADA 60

MMP-3 DAS28-ESR DAS28-CRP SDAI CDAI PSL
DAS28 VAS DASP28-ESR DASP28-CRP

8 12 16 24 36 48 60 ACRpedi30 ACRpedi50
2 6 8.6 2.7 1.0 2.3 6

2 RF 6 CCP ANA 160 4 8 1
28 7 MMP-3 100 56ng/ml 60

17.5 37ng/ml DAS28-ESR 4.46 0.73 60 1.51 0.47 DAS28-CRP 3.52 0.76
60 1.26 0.3 SDAI 85.7 12.3 60 5.1 0.0 CDAI 85.7 12.4 60 5 0.0

DASP28-ESR 3.83 0.75 60 1.58 0.80 DASP28-CRP 3.34 0.70 60
1.39 0.36 DAS 7 60 DAS PSL 8
7 ADA 5 20mg/ 5mg 24 1 7mg/ 3mg 60

7 3 0 ACRpedi30 8 50%
12 75% 16 62.5% 24 100% 36 100% 48 85.7% 60 85.7% ACRpedi50

8 50% 12 60% 16 37.5% 24 62.5% 36 100% 48 85.7% 60 85.7%
28 ADA 96 72

ADA JIA ADA
60  
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 1,2)  1)  1,2)  1)  1,3)  4)  
 1)  1)  2)  1) 

1) 2)  
3) 4)  
 

 
 

IORRA Institute of Rheumatology, Rheumatoid 
Arthritis JIA  2000-2013

IORRA 182 114 JIA
QOL

114 93 81.6% IORRA 36.6 13.3 11.6 3.4 25.0
13.3 106 /114 93.0% 8 45/105 43%

26 25%
26 25% RF JIA RF

JIA 41.7% vs.17.8% DAS28 1960s 3.9
1.3 vs. 2000s 2.2 1.1 p=0.04 HAQ 1960s 1.8 1.1 vs. 2000s

0.2 0.4 p 0.01 1970s 16.7% 27.3 2.1
vs. 2000s 80.0% 5.6 2.3 1970s
53.8% vs. 2000s 10.0% 2 JIA

 
JIA  

        
  

   
 

s-JIA

s-JIA 11 2
s-JIA 4

6 7mg/ 11
MMP-3 5

s-JIA 112.4cm -4.8SD 45.6kg +0.6SD

WBC 11,900 / l CRP 0.01 mg/dl SAA 6 mg/dl
MMP-3 644.0 ng/ml IL-6 1,246.0 pg/ml IL-1  19 pg/ml sTNFR1 2,570 pg/ml sTNFR2 5,000  pg/ml

IL-6 15,300 pg/ml IL-1  34 pg/ml sTNFR1 5,000  pg/ml sTNFR2 5,000  pg/ml MMP-3 
48,000 ng/ml Xp

2

s-JIA
s-JIA
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A s-JIA 1

9 2012 2
5 9 5 14

5 16
100mm/hr CRP 6.8mg/dl 5 17 JIA

5 18
MRI JIA

 30mg/kg/day
5 29  40mg/kg/day

5 30 5 31 LDH TG
MAS

PSL 30mg/day PSL
8 10 PSL 9mg/day

PSL 9 12 PSL 30mg/day
1

10 25 A CyA PSL PSL 
10mg/day 12 21 PSL CyA

PSL  

 1)  1)  2)  1) 
1)    
2)   
 

 
IL-33 ST2 sST2 IL-33 ST2

IL-4 Th2 sST2 IL-33
sST2

s-JIA sST2 sST2
 

 
s-JIA24 poly-JIA9 20 ELISA sST2 MAS

4
 

 
sST2 s-JIA MAS inactive phase

CRP AST LDH ferritin
 

 
s-JIA s-JIA

inactive phase alternative activation sST2
inactive phase s-JIA

sST2 s-JIA
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 1)  1)  2)  2)  1)  1)  1)

 1)  1)  1)  1)  2)  2)  2)

 1) 
1) 2)  
 

14 1
sJIA mPSL

2 mPSL 25
Positron Emission Tomography PET

CRP
IL-6

mPSL 2 TCZ
TCZ3 ALT -GTP D-bil

Kupffer

2
sJIA

sJIA
 

        
  

 
oligo-JIA

oligo-JIA 8
2013 1 1 6 JIA

88 oligo-JIA 12 8 8
7 1

5 9 2 2
8 4 4 CCP

2 2 1 2 1
8 6

2 4

oligo-JIA
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poly-JIA 6 5
CCP Poly-JIA

70%
2008 4 poly-JIA 14

9 4 11 8 CCP
3 5 3

2 5
1 9

5 1
DAS28-CRP 4.45 9 3

2 2 1.19 1
MMP-3 280.4 ng/ml 2 39.8 ng/ml

1 poly-JIA

 

 1,2)  1)  1)  3)  1)  1)  
 4)  5)  6)  7) 

1)    2)  
3)  4)  5)   
6)   7)    
 

QOL
2

 
1 31  

12 13 SLE RF JIA MTX
2003 25 infliximab IFX 2005 IFX MTX
4 32

982g MTX IFX 2
etanercept ETN ETN

ETN PSL 2009 2

25 592  
2 17  

2003 7 RF JIA MTX
2008 7 adalimumab ADA 1

2012 10 16 24
MTX ADA 37

2932  
1.

JIA
 

2.
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 1)  1)  2)  1) 
1)    
2)   
 

 
IL-33 Th2 mast cell B

RA IL-33

poly-JIA IL-33 IL-33
 

 
RF poly-JIA5 RF poly-JIA4 44 ELISA

IL-33 DAS28 CRP MMP-3  
 

IL-33 polyJIA RF RF
IL-33 DAS28

 
 

IL-33 poly-JIA RF
IL-33 RF JIA

JIA  

 1,2)  2)  2)  2)  3)  4) 
1)  2)  3)   
4)    
 

JIA JIA pJIA
Tocilizumab X

CCP RF pJIA 1  
13 6

MTP CRP 1.9mg/dl MMP-3 538ng/ml CCP  100U/ml
RFIgG 0.8 X Carpal height ratio CHR

0.514 MRI CCP RF pJIA NSAIDs
MTX PSL Infliximab Mizoribine CHR 0.482

 
Infliximab 25 Tocilizumab X

CHR 0.523 MRI 10
Tocilizumab Etanercept

 
CCP RF CCP

TNF-
infliximab HACA

tocilizumab IL-6 JIA
TNF IL-6
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 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  2)  3) 

1)KKR  2)  3)   
 

2 4 2012 4
6 24

MRI 6 29
CRP

13400/ l D-dimer 8.7 MMP-3 104.0ng/ml 7
2 7 5

MRI
JIA NSAIDs

rice body RA

RA JIA 2
 

 1)  1,2)  2)  2)  1,2)  2,3)  
 4)  5)  1,2) 

1)  2)   
3)  4)   
5)   
 

CGD NADPH NADPH-ROS

CGD
CGD 3

8 9 20 X CGD CT
KL-6 900U/mL 1200 U/mL 4600 U/mL 2

IL-6 IL-8 TNF 99% T
T

M-ROS CCCP M-ROS
T

NADPH-ROS NF- B
CGD NADPH-ROS

CGD
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 1)  1)  1)  1)  2)  2)  1)

1)   2)     
 

CAPS 3
NOMID

NLRP3 IL1
IL1 ® 2011 9

CAPS 2
6 CAPS

4 4
WBC16,600/ l CRP6.8mg/dl

88mm/2hrs SAA 251 g/ml 25cmH2O 12 M9 P3
CAPS NLRP3 p.Gly755Arg

6 2mg/kg 8
3 CRP

NOMID
2 CAPS

MR
 

 1)  1)  2)  1,3)  1)  1,4)  
 1)  1,5)  1,6)  7)  1,8)  9) 

1)   
2)   3)  
4)    
5)  6)    
7)   8)    
9)     
 

/Blau EOS/Blau
EOS/Blau NOD2/CARD

JIA EOS/Blau
JIA

calpal length EOS/Blau JIA
JIA EOS/Blau EOS/Blau

JIA 6 EOS/Blau 5
46 JIA calpal length

Poznanski
5 EOS/Blau 46 JIA calpal 

length 4 EOS/Blau
EOS/Blau calpal length 2SD

JIA calpal length
EOS/Blau

EOS/Blau
calpal length EOS/Blau JIA

EOS/Blau   
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CRMO

JIA JIA CRMO
 
14 12 5

13 5
JIA WBC6580 l

CRP3.03mg/dl IgG2477mg/dl ESR 1 62mm D 47.0 l/ml RF2U/ml CCP 1.7U/ml
MMP-3 166.9ng/ml ANA

MRI
JIA

MTX MTX
10mg/m2 CRP D

15 5 MRI
CRMO ADA

CRP D  
JIA MRI CRMO

MRI
JIA CRMO CRMO 38%

JIA CRMO CRMO
 

 1,2)  3)  2)  2)  4)  4)  
 2,4) 

1)   2)    
3)  4)    
 

Syndrome of periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis, and cervical adenitis PFAPA
PFAPA

Fc
Fc Fc -RI CD64 PFAPA

CD64
TNF
CD64 PFAPA

PFAPA IL-6
IL-18 PFAPA
IFN- PFAPA CD64

T
IFN- CD64 PFAPA
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MEFV exon10 FMF

IL-18
exon10 IL-18

E148Q/M694I 7
IL-18

sJIA 13
2 IL-18 10,000 pg/ml neopterin sTNF-Rs

CRP SAA
IL-18 5

IL-18 1,000 pg/ml 3,000 pg/ml
IL-18 sJIA  IL-18  10,000 pg/ml  300,000 pg/ml 

FMF
10,000 pg/ml Exon10 FMF IL-18

IL-18
FMF FMF IL-18

sJIA  

1 1 1 1 1 2  
1 2   
 

IgD HIDS
MVK

MVK 4 6
HMG-CoA

HIDS 1 3
1 3

2 3 1 1
3 CRP 15mg/dl

CRP
3 MVK Exon4

Exon9 Val278Ala IgD 3
IgD 3 4
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FMF PAPA MEFV PSTPIP1
3 2 200X 10

31 38
10 11 10

12 19
1 21

Pyrin MEFV exon1 E84K PAPA PSTPIP1 Asp369Gly
2

1 IL-1 FMF
PAPA

2

      
    

 
EUROFEVER

2
Web 2013

EUROFEVER
unmet needs
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 1,2)  1)  1)  2)  3)  3) 
1)  2)  
3)  
 

Tumor necrosis factor receptor associated periodic syndrome TRAPS
TNF receptor 1 TNFRSF1A

TNFRSF1A
TNF- TNFRSF1A 20 7

PSL
PSL 14mg/ PSL

TNFRSF1A 30 2
TRAPS TNF

PSL 8mg/
PSL

TRAPS
 

 1)  3)  1)  2)  3)  1) 
1) 2)   
3)   
 

13 2 2

37.6
MMT3 4 Gottron  WBC6500/ l AST54 U/L LDH453 IU/L CK334 IU/l

ALD21.9 IU/L CRP0.1 mg/dl 320 Speckled Jo-1 SRP
MRI

1mg/kg/day 5mg/m2/week
CK40 IU/L 3

CK596 IU/L
400mg/kg/day 5

7

2010
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 1)  1)  1)  1)  1,2)  1) 
1)  2)  
 

jDM Azathioprine AZA Methotrexate MTX
ILD

Cyclophosphamide Pulse IVCY Cyclosporin A CyA Tacrolimus TAC
MTX

DM-ILD
MTX CyA jDM-ILD

15 12 Gottron
CK 75U/L KL-6 489U/ml CT ILD %DLco

AZA ILD CyA
ILD IVCY ILD KL-6 1300U/mL ILD

14  CyA TAC
TAC

ILD MTX TAC
TAC MTX+CyA KL-6 PSL5mg

MTX
ILD DM/jDM ILD

jDM jDM-ILD MTX CyA TAC
 

        
  

   
 

12 6 CK CK1500-2000 IU/l

9 CK6391 IU/l

SRP

3
CK4425 IU/l 949ng/ml 78.0U/l

Gower’s 
3 3-4 2

4 CK1434 IU/l 414ng/ml 24.0U/l
3-4

4-5
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JDM

amyopathic JDM
MRI
JDM 2 1 2 3

MRI STIR JDM
CK 179 IU/l

MRI
2 12

MRI STIR
KL-6 CT

JDM
CK 474 IU/l 2

A 2
amyopathic JDM

Amyopathic JDM
CK MRI

 

        
     

 
 

13 22 12
23 5 5 23

MRI

2
1

RNP SRP
t-RNA ARS

1 O-J

ARS 50-80%
ARS

Jo-1 ARS ARS
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MDA5 AIP

11

NSAID
CT S6

MP MRI

17
10

7 MDA5 CT S6 AIP
mPSL 2 CyA

PSL
MDA5

mPSL CyA AIP  

 1)  1)  1)  1)  2)  1) 
1)   2)    
 

ARS aminoacyl tRNA synthetase tRNA Jo-1
ARS

ARS
14 12 13

5 DIP CK 4 971IU/l
165  77.9U/l 7.5 Jo-1 MDA5

MRIT2
%VC 56% CT

ARS
1.5mg/kg/day 2mg/day 5-10ng/ml

ARS
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 1,2)  1,2)  1)  1)  1)  3)  
 3)  2)  2)  1) 

1)  2)   
3)   
 

Ku -
p70/p80 DNA-PK 1%

Ku 3
16 7

8
1,280 CK CK1,249U/L CK

CK
QMT MRI

Ku -
2 QMT CK

Ku 3
36.0 30-46 3 2 1

4
CK 4 Raynaud 3

2
Ku

CK

 

 1)  1)  2)  1)  1)  1)  
 1)  1) 

1)   2)   
 

SSc JDM
Nailfold video capillaroscopy NVC

SSC/JDM 3 NVC
 

1 16 SSc 11

PGI2  
NVC Late SSc pattern

raynaud
active pattern  

2 18 JDM 15 MTX
 

NVC active SSc pattern
active pattern  

3 22 JDM :12
 

NVC early SSc pattern
active SSc pattern active SSc 

pattern  
NVC SSC/JDM
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1 13 2012 4 11

ANA SLE mPSL1g/ PSL40mg 1mg/kg
0.17g/

class2 PSL HCQ
 

2 17 2013 2 2 3
ANA SLE

mPSL1g/ PSL50mg 1mg/kg
MRI

MSSA HPS

0.44g/ class3 A
HCQ PSL HCQ

150mg  
3 17 2011 10 2012 5 ANA

SLE 6 mPSL1g/ PSL20mg 0.5mg/kg
0.4g/ class3 A

MZR150mg 2mg PSL 20mg  
3 0.5g/

class3 SLE
 

     
   

 
SLE

PE
HD PE

MPT 14
2

161.4cm 56.3kg  45kg 143/96 mmHg
WBC 4,300/ l Hb 9.0 g/dl Plt 21  / l BUN 34 mg/dl Cr 1.29 mg/dl

ds-DNA 400 IU/mL C3c 51.0 mg/dL CH50 17.4 U/mL  320 3+ U-P/Cr 3.44 g/gCr
3+ RBC 100 /HPF class G A MPT 1g

BUN 92 mg/dl Cr 2.38mg/dl
27 HD PE

HD+PE MPT 0.5g 3 3
3~4 HD

MMF ds-DNA
3 HD HD

PE+MPT HD+PE+MPT
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SIADH
SLE SLE

IVCY 5 SIADH
11 SLE ISN/RPS classIII A

3 SLE IVCY IVCY1
CNS 1

IVCY5 19
1 JCSII-10 20 120/80mmHg

Na127mEq/l Na
1 110ml/h Na

70ml/h 2
Na 600mOsm/kg SIADH

Na 3 Na 4
SIADH IVCY Na

SIADH  

 1)  2)  2)  2)  2)  2)  2)  
 3)  4) 

1)  2)   
3)   4)  
 

18 12 SLE 13
PSL H25 5 16 38

10mg 30mg 5 18
SLE

2 MRI
FLAIR NPSLE
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 1)  1)  2)  2)  1)  1)  1)

 1)  1)  1)  1) 
1)  2)JA   
 

CNS SLE dsDNA
CNS

APS SLE
mPSL 3 IVCY

CNS
11

dsDNA SLE mPSL3
PSL 1mg/Kg /day ISN/RPS classIII

A mPSL3 SLE IVCY
APS

IVCY1 PSL 0.5mg/Kg/day IVCY2
1

dsDNA SLE
IVCY2

MRI
CNS mPSL

CNS
 

 1)  1)  1)  1)  1)  2)  1) 
1)   2)    
 

SLE
QOL

11 10
SLE

MRI 1
IVIG

SLE 0.1 0.7 3 1.5

SLE
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MCTD

MCTD 2

MCTD 1 16
H22 14 MCTD H24 5 MCTD

PSL H25 1 1
3

IL-6 505.5 pg/ml
RNP 81.7 U/ml MRI CT

PSL
MCTD RNP

MCTD
RNP  

 1)  2)  2)  2)  3)  2) 
1)  2)   
3)   
 

MCTD

MTX Tocilizumab TCZ 1
14 2 RNP

MCTD 1 mPSL
MMF

7
MTX 10 mg/m2 10 11 3kg

 4400 / L  17%  10.3 g/dL
506000 / L CRP 2.37 mg/dL CH50 46.7 U/mL MMP-3 370 ng/mL MRI

TCZ 8 mg/kg MMP-3 3 MRI

SLE Belimumab
TCZ SLE

SLE
MCTD  
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Graves MCTD Graves 5 MCTD
 

 
15 10 Graves MMI 15 raynaud

2560
U1RNP SS-A ss-DNA  MPO-ANCA

CT
DLco 64.4

6 MRI
IgA

MCTD PSL40mg/
MTX8mg/

PSL5mg/ MTX8mg/
120 g/  

 
Graves MCTD

Graves
MCTD Graves

 

 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  2)  1)  1)  1) 

1)   2)   
 

PSAGN RF
SS PSAGN RF

11 8 SS 2012 12
12

119/88mmHg WBC 6750/ul Neu 66 % CRP 2.4 mg/dL TP 6.1 g/dL Alb 2.0 g/dL T-cho 217 mg/dL
BUN 26.5 mg/dL Cr 0.85 mg/dL C3 10 mg/dL C4 22 mg/dL CH50 9 U/mL BNP 781 pg/mL ASLO 1,992 IU/mL

3+ /Cr 1.3 PSAGN C3 CH50
MPGN SLE

deposit
hump IgG C1q C3 MPGN

PSAGN BNP 1,600 pg/ml
MR TR AR PR ASLO RF

G PSL PSL 3 BNP
MR PSAGN RF M

M1 SS
PSAGN

MPGN
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 1)  1,2)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  1)  1)  1) 

1)   2)   
 

SS

SS SS
8 2

10 1000/ l
ITP Amy 494 U/L IgG 2621mg/dL

ITP
5

RF 168 IU/mL 640 SP DNA 12 IU/mL SS-A/Ro 1105 U/L
SS-B/La ds-DNA Sm RNP

MRI Stage 2 SS
PSL 1mg/kg/ PSL

1999
1 SS 33 3 SS

SS 12 ITP SS 5 ITP
ANA

SLE SS
SS  

 1,2)  2)  3)  4) 
1)   2)  3)  
4)  
 

5
13 1 11 7

1 1
1 3

3

1 IgG
2 SS-A

apple tree sign 1
SS-A 3

IgG
SS-A

overlap
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 1)  1)  1)  1)  2)  1) 
1)   2)  

JIA JIA %
JIA

3 1 12  9 0
10

11 8 HLA-B27
PD signal JIA MTX

12 1 ADA 11 11
2 13  11 8 12

4 Xp PIP
JIA PSL MTX NSAIDs

MMP-3 CT MRI 13 0
JIA MTX ETN 3 10  

8 10 2 3 PIP
9 0 NSAID 9 3 9

7 JIA
JIA 10 0 MTX 10 5 ADA

JIA MTX TNF
JIA

 

 1)  2)  1)  1) 
1)   2)   
 

TNF
IL-6

15 12
15 PET-CT

2 CT
CT

PSL
PSL 2

2
IBD PSL
TNF

IL-6 TNF
IBD IL-6
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 1)  1)  2)  3)  1,4)  1)  
 1)  1,5)  6)  7)  1,8)  9) 

1)   
2)   3)  
4)    
5)  6)    
7)   8)    
9)  
 

Ankylosing Spondylitis AS Spondyloarthritis

Juvenile Ankylosing Spondylitis JAS
JAS

JAS8 HLA
Biological drugs Bio 6 Bio

8 4 HLA
8 5 B27 0.9 0.2 3.0 Bio

6 1
1.1 0.2 2.9 6

ADL Bio
JAS Bio

 

        
  

  
 

juvenile fibromyalgia: JFM 3 18
11 JFM

 
10 JFM

2
3

NSAID
 

2001 3 2012 12 JFM 38
11 32

 
12 2.5 4.3 14 10.5 17 1 72 9:23

17 53 % 1
9 28 % 6 23

72 % 11 48 %  
JFM

JFM ADL  
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 1)  2)  3)  3)  4)  1)  
 1)  1)  1)  1) 

1)  2)   
3)  4)   
 

IgG4
IgG4  

8  
2012 6 MRI

Gd  
B T

IgG4 IgG 30% 
IgG 1815 mg/dl IgG4 106 mg/dl IgE 20 IU/ml 40 homogeneous and 

speckled RF 9.0 U/ml SS-A/Ro  
1 mg/kg/day

 
IgG4 2011 IgG4

IgG4 IgG4

IgG4  

    
  

 
APS  CAPS CAPS APS

1% SLE
CAPS 16 16 200X 4 X

1.4 CT
37.1

WBC10800/μl Hb10.2g/dl Plt1.9 /μl CRP 11.78mg/dl PT 62.3% APTT 46s
cont 31.6s D-dimer 2.1 g/ml

Libman-Sacks MRI
3 640 ds-DNA 62.4IU/ml

SLE CAPS
7mg
3

11
C3 57mg/dl C4 5mg/dl CH50 11U/ml IgG 38U/ml CL

2GPI 21.1U/ml LAC2.7 SM 30 SLE
CAPS CAPS
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 1)  1)  1)  1)  1)  2)  
 2)  3) 

1)    
2)   3)   
 

11 11 17 29
Hgb 6.1g/dl 30

31 0.3 / l TTP
 36.6  108/60mmHg  78/min  JCS1-1

WBC 6860/ l Hgb 6.3g/dl Plt 0.5 / l
RET 24.7%  4.1% PT 12.4sec APTT 32.6sec Fib 257mg/dl FDP 38.2 g/dl D-dimer 6.5 g/dl
T-Bil 3.82mg/dl D-Bil 1.00mg/dl LDH 958IU/l CRP 0.10mg/dl BUN 12.6mg/dl Cre 0.55mg/dl IgG 2198mg/dl
Hp 2 mg/dl O-157 TTP HCU

PSL 2mg/kg/day
4 10 mPSL 2

ADAMTS13 0.8% ADAMTS13 inhibitor 3.5BU/ml
86.9index ds-DNA 78.7IU/ml SLE TTP

ICU 1 16
TTP

TTP SLE
SLE TTP TTP

SLE
 

 1)  2)  2)  2)  3)  4)  
 1)  2) 

1)  2)   
3)  
4)   
 

ANA ITP SLE
ITP ANA SLE 8

ITP SLE
ITP 14.0 1.0 SLE 15.0 2.5 ITP SLE

2.8 1.6 ITP 4.4 1.7 / L 0.1 2.5 / L ANA
1:80 1:2,560 1 / 4 2 1 PAIgG 4

41.1 341.1ng/107 cells ITP 3
+ PSL 3 PSL 2 SLE

SLE 4/8 4
SLE

SLE 8 ANA ITP
2/8 2 2 2/8
7/8 7 2 WHO class III

SLE MMF 5 PSL 1 IVCY-MMF 1
ITP ANA SLE

dsDNA  
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2 3

1280 ds-DNA 528IU/ml SLE

IgG
BP180

1 VII
III A ISN/RPS

SLE SLE

 

  
 

 
 

SLE 11 4
 

1 28 8 Weber-Christian 6
3

CRP 2
2 SLE

5
II

6
8kg

 
2 33

32 CRP
SLE Sm

ds-DNA SS-A SLE
IgG  
SLE SLE SLE

 
2 SLE  
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FMF FMF

SLE SLE SLE
FMF 1 15

12 ds-DNA
Sm SLE 30mg/

CRP FMF
MEFV E148Q/R202Q/P369S/R408Q FMF SLE

3mg/ 0.5mg/ FMF SLE
13 FMF SLE FMF

2 CRP
FMF FMF SLE

QOL  
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 1)  1)  1)  2) 
1)   
2)   
 

5 11 sJIA 3 6 mPSL 2
PSL 20mg/ PSL 13mg/

4 3 sJIA
mPSL 1 mPSL L-DEX

5mg/ WBC 60830/ l CRP 13.71mg/dl Ferritin
373 ng/ml
Tocilizumab TCZ TCZ 3 L-DEX PSL 20mg/

PSL 5 7 PSL 4mg/
PSL 8mg/

MMP-3
PSL

20mg/ MMP-3 PSL 9mg/

PSL sJIA MMP-3
MRI

 1)  1,2)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  1)  1)  1) 

1)  SLE 2)  
 

JIA  CR clinical remission off 
medication  inactive disease ID 12

ADA 8
12 2008 7 6

RF JIA pJIA MTX
PSL MAP 6 7 ADA 20mg/

2 1 DAS28ESR 2
CDAI Boolean ACR JIA ID CRM

clinical remission on medication ID 6
CRM 6 8 CR

pJIA

MTX TNF pJIA
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 1)  1)  1)  1)  1,2)  1) 
1)  2)  
 

JIA ADA
ADA 16

RF 7 6
2

RF JIA NSAID 8 2 MTX4mg

1 WBC 5440/ L CRP 
1.79mg/dL  57mm/hr MMP-3 273ng/mL  160 RF 9.8 IU/mL CCP
Xp MTX 8mg 8.7mg/m2 PSL 4mg NSAID 10

10 MTX 11 10 MTX8mg SASP1000mg
PSL5mg 12  8  MTX 13  8  SASP

14 4 MTX 8mg/kg PSL5mg BUC 200mg
Xp MRI 14 7

ADA 14 11
14 11 15 2 ADA

MMP-3 20ng/mL ADA 3
16 5 ADA 96w RA ADA

ADA
 

     
  

 
14

10
CCP

PSL MTX
PSL 12

PSL
TCZ IL-6
TCZ TCZ

TCZ
PSL
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 1)  1)  1,2)  1)  1,2)  1) 
1)  2)  
 

SAPHO CRMO
8

2011 12 2012 6

Ga ; MRI;  
; SAPHO NSAIDs

P. aureginosa S. aureus
3 MTX 

Acne low-virulence

SAPHO syndrome with various kinds of pathogens: a case 
report. [Introduction] SAPHO syndrome is overlapping condition between pustulosis palmaris et plantaris PPP , 
aseptic osteoarthritis, and CRMO. Its pathology is still unclear so that clinicians have difficulty to treat SAPHO patients, 
especially children. We introduce our experience of an 8-year-old  

 1)  1,2)  1)  1) 
1)   2)   
 

6 8 4 1 6
3 Klipple-Trenaunay-Weber 3

s-JIA

5cm WBC 44,700/ l Hgb 12.1 
g/dl Plt 31.9 / l ESR 20 mm/1h CRP 2.47 mg/dl SAA 553 ng/ml MMP-3 75.2 ng/ml C3 109 mg/dl C4 25 
mg/dl ANA 40 CCP 1.7 IU/ml RF 7 IU/ml D-dimer 2.3 g/ml FDP 4 g/ml von Willbrand factor 
125% 2.3 FU/ml MRI

 
PSL CyA MTX

5 TCZ 8mg/kg/ 2 TCZ
IL-1  20 pg/ml IL-6 11.8 pg/ml TNF  26.3 pg/ml CRP SAA

MMP-3 2 TCZ 50 TCZ
2

TCZ
PSL s-JIA
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 1)  1)  1)  1)  1)  2)  
 3)  4)  5)  6,7) Eva Gonzalez-Roca8) Juan I. Arostegui8)

 1) 
1)  2)  
3) 4) 5)

6) DNA 7)   
8)Immunology Department-CDB. Hospital Clinic-IDIBAPS. Barcelona. Spain. 
 

Cryopyrin-associated periodic syndrome CAPS IL-1
CAPS FCAS Muckle-Wells

MWS CINCA /NOMID 3
FCAS CINCA /NOMID

 
CINCA /NOMID 6 germline

germline
CINCA /NOMID 70%

CINCA /NOMID CAPS
MWS Sanger germline

 
MWS Sanger germline 56 7

6 3
2

IL-1  
CINCA /NOMID MWS Sanger

 

 1)  1)  2)  1)  1)  1)  
 3)  3)  4) 

1)   2)   
3)   4)    
 

Syndrome of periodic fever, aphthous stomatitis, 
pharyngitis, and cervical adenitis PFAPA 100
3-5 40

39-40 1-2 1 2 8 4

CRP A
IgD

0.5mg/kg/

1
8  

PFAPA
QOL
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 1,2)  3)  4)  5)  6)  6)  2) 
1)  2)  3)  
4)  5)  
6)   
 

-

PSMB8 1

- 1 16 1

4 dsDNA SLE

7 2

10 IL-6
10

16 CT -
PSMB8 -

2

 

 1)  1)  1,2)  1)  1)  1) 
1)   2)   
 

JIA SpA ASAS criteria
MRI MRI

US  
9 5 7

2
SpA

+3cm
5200 / L  56% 12.4 g/dL 208000 / L

CRP: 0.01 mg/dL : 16/37mm MMP-3: 5.1 ng/mL
CCP X MRI

JIA NSAIDS
NSAIDS MRI

US PD
JIA 6

 
SpA US

US
US  
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 1)  3)  1)  1)  1)  1,2)  
 1) 

1)  2)  3)  
 

US JIA US
JIA 2 1 11  

MRI 4
1 2

MP PIP
WBC 6670/ L CRP 0.16mg/dL  8mm/hr MMP-3 61.7ng/mL  20 RF 5 IU/mL

CCP CT US Ga  Xp
MRI

JIA US HLA-B27 NOD2
JIA

2 9  2MP PIP 3PIP
5 6

8
2MP PIP 3PIP WBC 6170/

L CRP 2.06mg/dL  32mm/hr MMP-3 77.6ng/mL  320 RF 5 IU/mL CCP
Xp US Ga  Xp MRI 

JIA US
2 2 3PIP JIA NSAID

US subclinical JIA
 

        
  

  
 

s-JIA p-JIA

18F-FDG-PET PET
tool

s-JIA p-JIA PET FDG
2002 2012 PET JIA 68 s-JIA 57

p-JIA 11 18F-FDG
JIA ILAR 2004 PET 6 18F-FDG 3-5MBq / kg

1 18F-FDG s-JIA
11 57

42 74% p-JIA 11 5 45%
PET/CT s-JIA

7 p-JIA 7 64%
s-JIA

18F-FDG-PET  
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 1)  1)  1)  1)  1)  1)  
 1)  1)  1,2) 

1)  2)    
 

RF JIA 18 14 16
RF RA 17

MTX10mg/m2/w MTX 3
Adalimumab ADA ADA HBs HBs HBc

ADA ADA 8
MTX HBV HBs  42.179 IU/ml HBc

 HBV-DNA  8.5 log copy/ml HBV B
ADA ADA

HBV-DNA
RA

de novo HBV
HBV B

JIA
HBV HBV

 

        
   

 
12 25 3

AST:241IU/l ALT96IU/l 14
IgM EIA 3.08 0.8

CMV 5 10
20 22 27

12 7
CMV-IgM EIA 4.16

CMV SLE
SLE SLEDAI score 23 CMV

CMV-IgG 9.1 C7-HRP 1/50,000 CMV CMV-DNA
PCR 5mg/kg/ 2

CMV-DNA SLE 6 4
ISN/PRS class3 6 12 3

7 3 C7-HRP SLE
SLE CMV

CMV SLE
SLE CMV
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5 2009 7 JIA oJIA

ANA 320 RF Ibp PSL
2010 4 MTX 4mg 7.3mg kg

6 PSL 2011 10 MTX 3mg 2012 2 26
27 WBC:10580

Ly 36% 26% Hb 12.5 PLT 8.9 GOT 57 GPT 42 CRP 1.6
132.3 MMP-3 22.3 EB EBV VCA-IgG 40 VCA-IgM 20 EBNA 10>

EBV
MTX

8
PSL Ibp 8 RF oJIA EBNA

EBV 9 4 MTX 5.4 8.2mg
EBV PSL

EBV JIA MTX
EBV oJIA  

 1)  2) 
1)   2)   
 

Castleman
plasma cell type Castleman JIA 1

2 3
2

88cm 8.8kg 2SD
WBC 11790/ l; 40% 51% RBC 457 / l; Hb 9.1g/dl Hct 29.8%

Plt 63.9 / l; CRP 5.99mg/dl 38.5ng/dl Fe g/dl RA MMP-3 483ng/ml CCP
IL-2 927U/ml IL-6 19.7pg/ml MRI

1
5
RA compatible JIA

Castleman
ibuprofen 2 10

2 mg/kg/day

JIA
Castleman  
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JDM QOL

JDM
 

12 22

18
1

CD3
T osteocytes

smear  

JDM
 

    
  

 

Thrombotic microangiopathy: TMA

TMA
9 7

2013 2 11

17

TMA 22 PSL 2mg/kg/day
90

TMA

95

TMA
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CD

Infliximab IFX 1
10 CD 11 0 1

21
Hb 4.9 g/ul CRP 0.1mg/ld

IFX 5mg/kg
6 14

2 9 CD 13 CD
6MP 17 6MP

19 Hb
12.2 g/dl CRP 0.24 mg/dl IFX 5mg/kg

Hb 9.4g/dl 12
CD IFX

 

 1)  1)  1)  1)  1)  2)  
 2) 

1)  2)   
 

UC
UC

 
1 7  
3 11

ALST S.I. 22.28 6.52
18.00 2.12 IgE 8 IU/ml

IgE
1 3 CF

 
11 WBC 11000 19000/ l CRP 0.5 4.0mg/dl 1h

25 50mm 1 6
CF

UC CT
HLA-B52

 
ALST

UC ALST
UC
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 1)  1)  1)  1)  1)  2) 
1)    
2)    
 

1 1 38 4 2002g RNP MCTD
1 RNP

TG:408mg/dL
T-chol:149mg/dL HDL:19.3mg/dL LDL:86mg/dL 1

TG 1074mg/dL MCT TG
200 300mg/dL 8 RNP TG:140mg/dL

HDL:37mg/dL TG HDL 2 1 39 0 2350g
SS-A SS-B 1

SS-A SS-B
12.1 / L 2 TG:1362mg/dL

T-chol:192mg/dL HDL:19mg/dL LDL:106mg/dL 1

de novo 1
1

 

 1,2)  1)  1)  1) 
1)  2)   
 

14
38 1

CRP SAA
Ga

IL-1
IL-4 IL-6 TNF-
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LS
LS

LS 9 mPSL MTX
9 23 6 504g

2
2 5MP 3 5PIP 2 3MP

2 3PIP
IgG 2673 mg/dl RF 11 IU/ml homo 1280

ds-DNA IgG  31 IU/ml ss-DNA IgG  433 AU/ml sIL-2R 1502 U/ml Scl-70
LS

4 MRI STIR
MRI

mPSL MTX
MRI ss-DNA IgG sIL-2R

LS MRI

 

 1)  1)  2)  3)  1) 
1)   2)   
3)   
 

KD s-JIA
KD s-JIA

KD
s-JIA MAS

IL-18 IL-6
 

KD16 KD3
s-JIA 6 s-JIA  18 IL-18 IL-6 ELISA

 
IL-18 KD

s-JIA KD IL-6
KD KD

IL-6 IL-18
s-JIA 6 IL-18  

s-JIA MAS
s-JIA IL-18 s-JIA

KD KD s-JIA
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 1)  1)  1)  2)  3)  3)  
 1) 

1)    
2)   
3)    
 

3 1
1

WBC 8590/ l Hb 11.6g/dl Plt 24.6 104/ l CRP 
0.03mg/dl AST 400U/l ALT 140U/l LDH 1062U/l CK 9812IU/l TP 5.5g/dl BUN 11.0mg/dl Cre 0.15mg/dl
IgG 845mg/dl  819ng/ml ALD 55.4IU/l ASO 0IU/ml ESR 49mm/1h T 0.073ng/ml
MMP-3 12.5ng/ml sIL2R 1640U/ml KL-6 151U/ml ANA 40 Jo-1 1

CT
CK

MRI T2
HLA-ABC MxA JDM

3 MRI
CK 43IU/l JDM
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  O-16,O-28,O-34,O-65,P-13 
  O-39 

  O-12,O-19,O-58,P-10 
  O-6,O-67 
   

  O-72 
  O-36,O-48,P-8 
  O-30 
  O-13,O-35,O-71 
  O-38,P-19 
  O-54 
  O-45,O-60 
  WG-1,O-61,P-23 
  O-61 
  P-5 
  O-11 

  O-2 
  WG-3,O-21,O-41 

  O-9,O-25 
  O-33 
  O-61,P-23 
  O-42 
  O-46 
  O-4,P-7 
  O-64 
  O-56 
  P-5 
  O-49 

  S3-2 
  O-17,O-24,O-29,O-50,O-59,P-17 
  P-9 
  O-55 
  O-49 
  O-38,P-19 
  P-20 
  O-67 
  O-42 
  O-7 
  O-12 
  S1-2,O-32 
  P-21 
  O-18 

  WG-1,WG-3,WG-4,O-41 
  P-14 
  O-7,O-11 
  WG-3,O-73 

  O-25 
  O-17,O-50,P-17 
  WG-1,O-61,P-23 
  S2-5,WG-3,WG-5,WG-6, 

2,O-10,O-70,P-18 
  O-16,O-28,O-34,O-65,P-13 
  O-7,O-11 
  O-33 
  P-16,P-21 
  P-21 
  O-25 
  WG-1,WG-5,O-13,O-35,O-71 
  O-11 
  O-31 
  O-45,O-60 
  O-46 
  P-25 
  O-17,O-50,O-59,P-17 
  O-69 
  O-46 
  O-32 
  O-36,P-8 
  WG-1,WG-3,P-7 
  O-54 

  P-5 
  P-14 
  P-5 

  
  O-19,O-58,P-10 
  O-31 
  O-14,P-6 
  O-41 
  O-7 
  P-14 
  P-20 
  P-2 
  O-54 
  O-3 
  O-59 

S：シンポジウム、WG：ワーキングループ報告会、 
LS：ランチョンセミナー、O：口演（一般演題）、P：ポスター 
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  O-52 
  P-2 
  P-5 
  O-7,O-11 
  O-55 
  WG-5 
  S2-2 
  O-60 
  O-20,O-43,O-63,P-3,P-11,P-15 
  O-62 
  O-67 
  O-61 
  O-42 
  O-51 
  S2-3 
  O-61 

  O-32 
  O-4,P-7 

  
  

  WG-3,O-8,O-57,P-4 
  O-67 
  O-41 
  O-23 
  P-9 
  P-21 
  S1-3 
  O-9,O-10,O-15,O-22,O-25, 

O-26,O-27,O-44,O-66,O-70,P-12 
  O-23 

  O-2 
  O-32,P-7 
  O-40,O-47,P-7 
  O-53,O-55 
  O-49 
  O-39,O-56 
  S3-4 
  S1-4 
  O-34,O-65 
  O-52 
  O-13,O-35,O-71 
  O-52 
  O-9,O-10,O-15,O-22,O-25, 

O-27,O-44,O-66,O-70,P-12 
  O-2 

  O-21,O-49 
  P-2 
  O-58 

  O-30 
  O-52 
  WG-2 
  O-7 
  O-56 
  O-18 
  WG-3,WG-5,O-14,P-6 
  P-25 
  O-68 
  O-14,P-6 

  O-16,O-28,O-34,O-65,P-13 
  P-25 
  O-7 
  O-11 

  O-31 
  O-48,P-8 
  O-55 
  P-20 
  ,S1-5,S2-1,WG-1,O-30, 

O-45,O-60 
  O-51 
  O-36,O-48,P-7,P-8 
  O-53,O-55 
  O-53,O-55 
  O-28 
  O-5 
  O-46 

 
  

  O-2 
  O-53,O-55 
  O-69 
  O-42 
  O-62 
  O-53 

  O-1 
  O-9,O-10,O-15,O-22,O-25, 

O-26,O-27,O-44,O-66,P-12 
  P-9,P-22 
  O-33 
  O-39,O-56 
  O-68 
  O-9,O-10,O-15,O-22,O-25, 

O-26,O-27,O-44,O-66,P-12 
  WG-1 
  O-60 
  O-49 
  O-31 
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  P-18 
  O-36,O-48,P-8 

  P-8 
  O-47 
  P-18 
  P-14 
  P-2 
  P-21 
  S1-1,O-17,O-24,O-29,O-37,O-50, 

O-59,P-17,P-24 
  O-39,O-56 
  O-61,P-23 
  O-20,O-43,O-63,P-3,P-11,P-15 

  O-2 
  O-13,O-35,O-71 
  O-68 
  O-12 
  O-24,O-29 
  O-70 
  O-39,O-56 
  P-9 
  P-14 
  O-23 
  P-2 

  O-49 
  O-18 

  
  
  P-9 

  P-10 
  O-54 
  O-46 
  P-22 
  P-22 
  O-5 
  O-5 
  S3-3 
  O-31 
  P-24 

  O-69 
  O-12 
  O-38 
  O-51 
  WG-3,WG-4,WG-5,O-16,O-28, 

O-34,O-54,O-65,P-7,P-13 
  O-54 
  O-2 
  O-45,O-60  

  WG-3,O-16,O-28,O-34,O-65, 
P-13 

  P-9 
  O-11 
  P-19 
  O-46 
  O-21 
  O-21 
  O-67 
  O-20,O-43,O-63,P-3,P-11,P-15 
  O-32 
  O-5 
  O-69 
  O-69 
  O-46 
  O-2 
  O-20,O-43,O-63,P-3,P-11,P-15 
  O-5 
  O-9 

  O-2 
  O-25 
  O-31 
  O-37,O-59 
  P-25 
  O-51 
  O-18 
  O-17,O-50,P-17,P-24 
  O-25 
  O-30 
  WG-1,WG-3,WG-5,O-6,O-61,O-67 
  O-23 
  P-19 

 
  

  O-11 
  O-40,P-7 
  O-19,P-10 
  O-8,O-17,O-57,P-4,P-24 
  O-34,O-65 
  S2-3 
  O-32 
  P-23 
  O-39,O-56 
  S3-3 
  S3-3 

  O-13,O-35,O-71 
  O-21,O-49 
  O-64 
  O-51 
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  O-53,O-55 
  O-31 

  O-7,O-11 
  WG-3,O-4,O-33,O-40,O-47,P-7 

  O-3 
  O-38,P-19 
  P-25 
  P-22 
  O-9,O-10,O-15,O-22,O-25,O-26, 

O-27,O-44,O-66,P-12 
  P-10 

  WG-3,WG-5,WG-6,O-16,O-28, 
O-34,O-65,P-13, 

  O-5 
  O-25,O-70,O-9,O-10,O-15,O-22, 

O-26,O-27,O-44,O-66,P-12 
  WG-1,O-16,O-28,O-34,O-65,P-13 
  O-62 

  
  

  P-2 
  P-20 
  O-46 
  P-20 
  O-2 
  P-19 

  S3-2 
  O-31 
  O-7,O-11 
  O-14,P-6 
  O-46 

  O-23 
  O-60 
  O-1,P-1 
  WG-1, 1 3, 

O-9,O-10,O-15,O-25,O-26, 
O-44,O-66,P-12 

  P-5 
  O-64 
  O-1,P-1 
  P-23 
  P-21 
  O-30 
  P-20 
  O-20,O-43,O-63,P-3,P-11,P-15 
  O-58 
  O-55 
  O-69 
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