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研究要旨 

強皮症・皮膚線維化疾患の診断基準・重症度分類・診療ガイドライン作成にあたり、2010 年

に改定された全身性強皮症診療ガイドラインを参考にして肺高血圧及び心臓病変の新たな重症

度分類、CQ を作成した。肺高血圧の重症度分類は前回のものと変更はないが、新たに肺高血圧

の定義を付記した。肺高血圧の診断に際しては、心臓カテーテル検査を原則とするものの、多く

の施設で広く施行可能となるよう、心エコーによる診断も認めることとした。心臓病変の重症度

分類も原則前回のものを踏襲したが、強皮症の心臓病変として最近拡張障害が特に注目されてい

ることを考慮し、これを加味した重症度分類とした。CQ についても前回のものを踏襲しながら、

新しい知見を反映できる内容とした。 

 

Ａ. 研究目的 

 強皮症・皮膚線維化疾患の診断基準・重症

度分類・診療ガイドラインは現在の医療現場

の状況を認識した上で、診療上の疑問点・問

題点を取り上げ、それらに対して可能な限り

具体的な指針を提示することを目的としてい

る。肺高血圧及び心臓病変は全身性強皮症の

生命予後を規定しうる重大な合併症である。
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このため、重症度を正確に把握して早期に適

切な治療介入を行うことが重要であり、一般

臨床医でも分類しやすい簡便な重症度分類と

なるよう心がけた。CQ については日常臨床に

役立つよう、実際の医療現場で遭遇するであ

ろう問題点を取り上げた。 

 

Ｂ. 研究方法 

 2010 年に改定された全身性強皮症診療ガイ

ドラインを参考とし、最新の知見を取り入れ

て肺高血圧及び心臓病変の新たな重症度分類、

CQを作成した。 

 

Ｃ. 研究結果 

１．肺高血圧症 

肺高血圧症の新たな重症度分類を図１に示

した。分類自体は前回のものと同じであるが、

新たに肺高血圧の診断基準を加えた。肺高血

圧の診断に際しては心臓カテーテル検査を原

則とするものの、多くの施設で広く施行可能

となるよう、心エコーによる診断も認めるこ

ととした。 

 肺高血圧症についてのＣＱを以下に記す。 

CQ1 全身性強皮症における肺高血圧症(PH)

の成因と頻度は？ 

CQ2 全身性強皮症による肺動脈性肺高血圧

症(SSc-PAH)をきたすリスク因子は何

か？ 

CQ3 SSc-PAHのスクリーニングに有用な検査

にはどのようなものがあるか？ 

CQ4 右心カテーテルを施行する基準は？ 

CQ5 SSc-PAHのスクリーニングに運動負荷心

エコーは有用か？ 

CQ6 全身性強皮症に伴う PH の中で、肺静脈

閉塞症(PVOD)の合併頻度は？その鑑

別法は？ 

CQ7 全身性強皮症に伴う PH の予後を規定す

る因子は？ 

CQ8 SSc-PAH に対して支持療法は必要か？ 

CQ9 全身性強皮症に伴う PH に免疫抑制療法

は有用か？ 

CQ10 肺動脈圧が境界域高値(21-24mmHg)、あ

るいはWHO機能分類Ⅰ度の症例に対し

て薬剤介入するべきか？ 

CQ11 WHO 機能分類Ⅱ度の SSc-PAH の治療に

用いる薬剤は？ 

CQ12 WHO 機能分類Ⅲ度の SSc-PAH の治療に

用いる薬剤は？ 

CQ13 WHO 機能分類Ⅳ度の SSc-PAH の治療に

用いる薬剤は？ 

CQ14 SSc-PAH に対して初期併用療法は有用

か？ 

CQ15 SSc-PAH の治療目標は？ 

CQ16 間質性肺病変に伴うPH(ILD-PH)の場合

に肺血管拡張薬を使用するべきか？ 

CQ17 SSc-PAH や ILD に対して肺移植は有用

か？ 

CQ18 SSc-PAH に対してイマチニブは有用

か？ 

CQ19 SSc-PAH に対してリツキシマブは有用

か？ 

 

２．心臓病変 

心臓病変の新たな重症度分類を表２に示し

た。これについても原則前回のものを踏襲し

たが、強皮症の心臓病変として最近拡張障害
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が特に注目されていることを考慮し、これを

加味した重症度分類とした。拡張障害は心エ

コーにおける拡張早期左室流入波(E 波)と僧

帽弁輪速度(e`波)の比 E/ e`>15 と定義した。  

心臓病変についてのＣＱを以下に記す。 

CQ1 全身性強皮症における心臓の拡張障害

の頻度は？ 

CQ2 その他に全身性強皮症に伴う心臓病変

にはどのようなものがあるか？ 

CQ3 全身性強皮症に伴う心臓病変の血清学

的指標はあるか？ 

CQ4 全身性強皮症に伴う心臓病変を検出す

るための検査にはどのようなものがあるか？ 

CQ5 全身性強皮症に伴う心臓病変に ACE 阻

害薬は有用か？ 

CQ6 全身性強皮症に伴う心臓病変に Ca 拮抗

薬は有用か？ 

CQ7 その他に全身性強皮症に伴う心臓病変

に有用な治療法はあるか？ 

CQ8 全身性強皮症に伴う心臓病変に免疫抑

制療法は有用か？ 

 

Ｄ. 考 案 

 肺高血圧症は主として肺動脈性肺高血圧症

を念頭において重症度分類を行ったが、強皮

症患者は肺静脈閉塞症や間質性肺疾患に伴う

肺高血圧を合併することも多く、診療に当た

っては注意が必要である 1)-3)。これらについ

ては CQ で取り上げることにより理解を促す

こととした。また、心臓病変については合併

頻度が高いとされている拡張障害を新たに重

症度分類に取り入れた。先にも述べたように

重症度分類は広く一般臨床医が行えるよう、

自覚症状・心電図・心エコー所見からの分類

とした。一方、心臓病変を評価するのに有用

な心臓 MRI などの諸検査については、CQ で取

り上げて解説を加えることとした。 

 

Ｅ. 結 論 

 強皮症・皮膚線維化疾患の診断基準・重症

度分類・診療ガイドラインにおける肺高血圧

症及び心臓病変の重症度分類・CQを作成した。 
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