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【研究要旨】 

 新知見と現在の医療水準に適合させるために１）膿疱性乾癬（汎発型）の診

断基準を見直し、２）臨床統計データや臨床試験への応用を勘案した重症度基

準、３）臨床調査個人票を作成した。同時に、４）2010 年に発表した膿疱性乾

癬（汎発型）診療ガイドラインを改訂した。新たな診療ガイドラインには、生

物学的製剤や本邦で開発された顆粒球・単球吸着除去療法（GMA）を組み入れた。

さらに、５）小児慢性特定疾患における膿疱性乾癬（汎発型）と齟齬がないよ

うに整合性をとった。６）難病指定医講習会テキスト作成と７）難病情報セン

ターと当研究班ホームページの掲載記述改訂を行い、医療関係者および患者と

の情報共有と啓発を行った。次年度にむけて、８）皮膚難病に関する国際シン

ポジウム(2015 年 12 月 13 日：岡山市)と、９）診療ガイドライン普及と評価を

目的として二回目の QOL 調査を予定している。 
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Ａ．研究目的 

 分担研究者として、次の研究目的を

設定した。 

１）膿疱性乾癬（汎発型）診断基準改

訂 

２）同重症度基準改訂 

３）臨床調査個人票改訂 

４）同診療ガイドライン改訂 

５）小児慢性特定疾患との整合性 

６）難病指定医講習会テキスト作成 

７）Web 記事と FAQ 改訂 

８）皮膚難病に関する国際シンポジウ

ム開催準備 

９）診療ガイドライン普及・評価を目

的とする QOL 調査準備 

 

Ｂ．研究方法 

１）膿疱性乾癬（汎発型）診断基準改

訂 

 膿疱性乾癬に関する新知見をもとに、

現代医療水準に適合した診断基準に改

訂する。 



 

２）同重症度基準改訂 

 臨床疫学調査データをもとに、特定

疾患の認定に関する重症度分類を見直

す。同時に、国際臨床試験の効果判定

にも適合する基準を検討する。 

３）臨床調査個人票改訂 

 特定疾患申請と更新申請と、全国統

一の患者登録のデータベース化のため

に必要項目を見直し、Web 版に適合する

項目設定にする。 

４）同診療ガイドライン改訂 

 生物製剤や新医療機器を組み入れた

診療ガイドラインに改訂する。日本皮

膚科学会承認と日本皮膚科学会誌への

掲載を待って、英訳版を発表する。 

５）小児慢性特定疾患との整合性 

 小児慢性特定疾患における膿疱性乾

癬（汎発型）と齟齬が生じないように、

担当委員会と調整を行う。 

６）難病指定医講習会テキスト作成 

 難病指定医や医療関係者のために膿

疱性乾癬（汎発型）に関するテキスト

を作成する。 

７）Web 記事と FAQ 改訂 

 当研究班ホームページと難病情報セ

ンターの膿疱性乾癬（汎発型）関する

記述を最新版に改訂する。 

８）皮膚難病に関する国際シンポジウ

ム開催準備 

 膿疱性乾癬（汎発型）や他の皮膚難

病に関する国際的情報共有を目的とし

て、平成 27 年 12 月 13 日に国際シンポ

ジウムを予定し、その準備を行う。 

９）診療ガイドライン普及・評価を目

的とする QOL 調査準備 

 診療ガイドライン公開後の患者 QOL 

を調査し、平成 17－18 年度の SF-36v

を用いた QOL の横断的調査結果と比較

する（平成 29 年度までの継続課題）。 

 

Ｃ．研究結果 

１）膿疱性乾癬（汎発型）診断基準改

訂 

 当研究班で作成した診断基準（2010

年）が、日本皮膚科学会において承認

を得た（平成 24 年 1 月 24 日理事会）

ことを付記して使用することを確認し

た。 

２）同重症度基準改訂 

 当研究班で作成した重症度基準

（2010 年）（日本皮膚科学会理事会で

承認）を用いることが妥当であると確

認した。 

３）臨床調査個人票改訂 

 臨床調査個人票（新規、更新）を現

代医学水準に合わせ、データベース化

と Web 入力に対応するように改訂し、

最終校正の段階である。 

４）同診療ガイドライン改訂 

 改訂作業を完了し、日本皮膚科学会

によるパブリックコメントをもとに微

修正のあと（平成 27 年 3 月中）、日本

皮膚科学会理事会承認を得て、機関誌

である日本皮膚科学会誌に掲載され、

日本皮膚科学会のホームページで公開

される見込みである。 

５）小児慢性特定疾患との整合性 

 担当委員会と意見交換し、疾患概要

を小児慢性特定疾患センターホームペ

ージ（www.shouman.jp）に掲載した。 

６）難病指定医講習会テキスト作成 

 難病指定医講習会テキストを作成完

了した。 

７）Web 記事と FAQ 改訂 



 

 当研究班ホームページ（kinan.info）

および難病情報センターホームページ

(www.nanbyou.or.jp)の記述内容の整

合性をとり、IL36RN や CARD14 遺伝子変

異など新知見を盛り込んだ内容として

掲載した（資料１）。 

８）皮膚難病に関する国際シンポジウ

ム開催準備 

 皮膚科関連の難病研究班である「稀

少難治性皮膚疾患に関する調査研究班

（天谷班）」、「強皮症・皮膚線維化

疾患の診断基準・重症度分類・診療ガ

イドライン作成事業（尹班）」、「神

経皮膚症候群に関する診療科横断的検

討による科学的根拠に基づいた診療指

針の確立（錦織班）」の３班合同で、

国際シンポジウム（平成 27 年 12 月 13

日、岡山市）を開催準備中である。 

９）診療ガイドライン普及・評価を目

的とする QOL 調査準備：平成 26 年度中

に一次調査を行う。 

 

Ｄ．考 察 

 膿疱性乾癬（汎発型）の診断と重症

度判定の基準が整い、症例登録データ

ベース化を実施する基盤が確立した。

診療ガイドラインも改訂作業は終了し、

医療者向けの診療手引きもすでに関係

機関に配布している。次年度の診療ガ

イドライン英訳化、国際シンポジウム

開催と診療ガイドラインの評価を含め

た QOL 調査を予定している。 

 

Ｅ．結 論 

 厚労省難治性疾患克服研究事業（政

策研究）の分担研究の目標としてあげ

た課題を達成してきた。新難病診療体

制に向けての準備は遅滞なく進めるこ

とができた。 
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Ｈ．知的所有権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

1. 特許取得 
なし 

2. 実用新案登録 
なし 

3. その他 
なし  

 


