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【研究要旨】 

 膿疱性乾癬（汎発型）の診断基準・特定疾患認定基準・重症度分類の修正点

を再検証し、日本皮膚科学会に指定難病報告をした。これらの診断基準につい

て小児慢性特定疾病基準との整合性をとり、ホームページに掲載した。膿疱性

乾癬の診断的検査の進歩と、保険適用となった新規治療薬や今後の新薬開発を

見込んで、臨床調査個人票の入力項目を再検証した。診療ガイドライン（改訂

版）を日本皮膚科学会承認のうえ学会誌に発表した。皮膚難病に関する国際シ

ンポジウムを開催し、国際的情報共有を行った。診療ガイドライン（改訂版）

の英語版を作製中である。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 QOL 調査結果と比較する準備し、最終年度までに調査を実施する

予定である。 

Ａ．研究目的 
 膿疱性乾癬（汎発型）が指定難病とし

て認定されるために必須の診断基準・特

定疾患認定基準・重症度分類を整備し、

小児慢性特定疾病と整合性をとる。デー

タベースとして活用される臨床調査個人

票を作成し、国際的に通用する診療ガイ

ドラインの改訂を行う。ガイドラインの

有用性を検証・評価するための準備を行

う。 

 

Ｂ．研究方法 

１）膿疱性乾癬（汎発型）の診断基準・

特定疾患認定基準・重症度分類を整備

する。 

２）小児慢性特定疾病と齟齬のないシー

ムレスな認定を可能にする。 

３）現代の医療水準に適合し、症例レジ

ストリとして有意義な臨床調査個人

票の作成 

４）新治療のエビデンスに基づいた診療

ガイドラインの改訂 

５）英語版診療ガイドラインを作成し、

国際的に通用するガイドラインを目

指す。 

６）皮膚難病の分類や診療に関する国際

的な情報共有を目的とした国際シン

ポジウム開催 

７）診療ガイドラインの普及と、そのア

ウトカムをＱＯＬ、ＱＩ評価する準備

を行い、次年度以降に調査を実施する。 

 

 

 



（倫理面への配慮）  

 施設における倫理講習を受講し、CTCI 

Japan 修了。関連する研究課題について

は、倫理委員会承認を得て実施した。 

・研究課題名「汎発性膿疱性乾癬患者の

QoL 調査」2015 年 12 月 29 日承認。承

認番号：RK-15110-3 

 

Ｃ．研究結果 

１）膿疱性乾癬（汎発型）の診断基準・

特定疾患認定基準・重症度分類は、平

成 26 年 10 月に完成し、難病情報セン

ターに掲載中である。今年度の改変は

ない。 

２）小児慢性特定疾病情報センター（URL: 

www.shouman.jp/）の皮膚疾患群、９

膿疱性乾癬（汎発型）として情報提供

し、「診断の手引き」の該当ページを

執筆した。 

３）臨床調査個人票改訂を次の必要性か

ら実施した。膿疱性乾癬における遺伝

子変異 IL36RN をはじめ新たな遺伝子

変異検査が実臨床に応用されている

こと。新たに保険適用を取得した薬剤

の治療評価を組み入れるため。 

４）診療ガイドラインに生物学製剤、顆

粒球・単球吸着療法（GMA）などを組

み入れて改訂した。日本皮膚科学会雑

誌(vol 125; 2211-21257, 2015)に発

表した。 

５）上記ガイドラインをもとに、英語版

診療ガイドラインを作成中であり、次

年度中に完成の予定である。 

６）難治性疾患克服事業のうち皮膚科関

連難病を研究対象とする三班（天谷班、

尹班、錦織班）の協力を得て、2015

年 12 月 13 日（日）に岡山市において

「皮膚難病に関する国際シンポジウ

ム」を開催した。各研究班からの事業

紹介に加えて、G. Zambruno 先生（ロ

ーマ）、M. Trojanowska 先生（ボスト

ン）、A. Sarasin 先生（フランス）の

講演と、討論会を実施した。約 150 名

の参加者があり、JSID に参加した海

外の参加者のうち約 30 名が本シンポ

ジウムに参加した。 

７）生物学製剤治療の導入の前後で治療、

ＱＯＬおよびＱＩアウトカムを評価

する計画で、準備を進めている。生物

学的製剤組み入れた診療ガイドライ

ン 2010 と、その改訂版 2014 が公開さ

れたことを受けて、最終年度までに準

備を完了し、次年度からの調査を予定

している。 

具体的には以前に行った調査と比較

して統計学的に患者のQOLがどのよう

に変化したかを解析する。さらに新規

の患者の場合は初診時、生物学的製剤

導入時、導入後半年にそれぞれ QoL 調

査を行い、治療による QOL の改善を評

価する。現在、本アンケート調査の参

加の可否を問う1次アンケートを作成

した。現在、日本皮膚科学会の定める

研修指定施設に送付しており、参加施

設を募っている。参加いただける施設

にはさらにSF-36を含む2次アンケー

トを送付し、患者の QOL を調査する予

定である。患者の個人情報を扱うため、

日本大学医学部の倫理委員会に申請

し研究課題名「汎発性膿疱性乾癬患者

のQoL調査」（承認番号：RK-15110-3）、

承認を得ている。 

 

Ｄ．考 察 

 膿疱性乾癬（汎発型）が指定難病とし

て満たすべき診断基準・特定疾患認定基



準・重症度分類は完備できた。診療ガイ

ドラインおよび手引き書（2013 年版：岩

月班にて作成）も完成しており、2015 年

度はその見直しを実施した。同時に、小

児慢性特定疾病との連携をとることがで

きた。 

 診療ガイドライン作成にあたっては、

膿疱性乾癬（汎発型）の新治療として、

顆粒球・単球吸着療法（GMA）や生物学製

剤をどのように組み入れるかについて、

科学的根拠に基づいて検証した。今後、

診療ガイドラインの普及と、生物学製剤

の使用によって膿疱性乾癬（汎発型）患

者のアウトカムＱＯＬ、ＱＩがどのよう

に改善してきたかを検証する計画を進め

ており、現在、参加施設を募っている。 

 今年度は、関連する皮膚難病研究班が

合同で国際シンポジウムを開催したこと

により、本邦における難病医療と医療制

度を欧米諸国およびアジア諸国に紹介す

ることができ、新医療開発へ向けて有意

義な討論ができた。診療ガイドラインの

英訳化を通して、国際的な情報共有を促

進する予定である。 

 

Ｅ．結 論 

 膿疱性乾癬（汎発型）の研究目標と事

業計画をほぼ達成し、最終年度への準備

が整った。 

 

Ｆ．健康危険情報 

 なし 
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