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研究要旨 

全身性エリテマトーデス SLEの中核病態は、免疫異常を背景とした全身

性血管炎であり、全身の臓器に多様な機能障害が発生する。SLE の約 1/4

は 16 歳未満に発症し(小児 SLE) 、その病態は一般に成人より急性で重篤

である。そのため、小児ではより強力な治療(グルココルチコイドや免疫抑

制薬)が必要であるが、その一方で低身長など小児特有の副作用がある。し

かしながら、これら小児の特性を反映した診療ガイドライン GL は存在し

ない。 

そこで、小児リウマチ学会、小児腎臓病学会、小児皮膚科学会の専門医

で構成される作業チームを構築し、現在作成が進められているMindsに準

拠した SLE 診療 GL(渥美班)と連動し、これを補完するより包括的で記述

的な小児 SLE診療の手引きを作成に着手した。また、この分担研究班で予

定した小児 SLE の全国調査により、小児 SLE 診療の手引きへの反映や検

証を予定している。 
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A．研究の背景と目的 

全身性エリテマトーデス systemic lupus 

erythematodes (SLE)は、自然免疫及び獲

得免疫の異常を基盤とする自己免疫疾患で

あり、その中核病態は免疫複合体沈着によ

る全身性血管炎である。そのため、血管に

富む腎や中枢神経系などを始めとした多様

な臓器に機能障害が引き起こされる。SLE

のうち、16 歳未満で発症するものは小児

SLEとよばれ、全体の約 1/4を占める。 

成人例と比べ、一般に小児 SLEの経過は

急性で、その病態は重篤である。また SLE

の基本治療薬であるグルココルチコイド

GC には、成長障害などの小児特有の副作

用がある。そのため、小児 SLEではより少

量の GC でより長期の寛解を維持すること

が求められるため、併用する免疫抑制薬の

重要性が高い。その一方で、免疫抑制薬は、

感染症や思春期患児における生殖系への影

響など、小児に特有な解決すべき問題も多

い。 

しかしながら、小児例を対象とした SLE

診療ガイドラインは策定されていない。ま

た、成人領域においても、ループス腎炎を

標的とした診療ガイドラインはあるものの、

小児例に対する記載は少なく、広範な SLE

病態を包括する診療ガイドラインはないの

が現状である。 

そこで、平成 27年度の本研究分担班では、

小児 SLE を対象とした包括的な小児 SLE

診療ガイドライン作成のための基盤整備を

行うことを目的とした 

 

B．研究方法 

SLEは、自己免疫現象を基盤とした全身の

血管炎により病態が構成されるため、その

臨床像や臓器障害は広範で多様なものとな

る。具体的には、臓器障害については腎、

中枢神経、皮膚が重要であり、疾患活動性

を反映する免疫病態解析の点から、補体や

自己抗体を中心とした免疫学的な解析も必

要である。したがって、日本小児リウマチ

学会、日本小児腎臓病学会、日本小児皮膚

科学会の専門医で分担班を構成することと

した。 

小児 SLE診療の手引きの基盤資料として、

これまで日本リウマチ学会小児リウマチ調

査検討小委員会で作成中の、小児 SLEの診

療の手引き(案)を用いることとした。この診

療手引き案は、これまで本邦で実施された

時代の異なる二つの小児 SLE 全国調査の

治療成績を比較し、その臨床像や予後改善

に影響を与えた要因を小児 SLE の特性と

ともに解析し、診療ガイドラインとして整

備中であった。一方、SLEの治療を大きく

変える MMF と HCQ の使用について公知

申請がなされ、2015年秋に承認されたこと

から、本分担班で整備を進めることとなっ

た。 

 

C．研究結果及び今後の方針 

１．小児 SLE診療の手引き作成チームの構

築 

広範な診療ガイドラインの作成にあたって

は、広い領域からの専門的な視点が必要で

ある。そこで、研究協力者として、小児 SLE

を診療する小児リウマチ学会、日本小児腎

臓病学会、日本小児皮膚科学会に協力者の

選定を依頼し、各学会の小児 SLE領域の専

門医からなるチームを組織した。 

２．小児 SLE診療の手引きの構成の決定 

難治性疾患等政策研究事業の自己免疫疾



患に関する調査研究班（住田班）の中で、

小児例も含めた SLE 診療ガイドライン（GL）

作成（渥美班）が行われている。この GL は

Minds に準拠した形で 5 つのクリニカルク

エスチョン CQ を設定し、二次文献をもとに

エビデンスレベルと推奨度を付した回答の

検討が進められており、小児 SLE において

もその作業が進められている。しかし小児

領域には高いエビデンスと推奨度を明確に

提示できる CQ 項目が少ないことが想定さ

れる。そこで小児 SLE 診療の手引きでは、

より包括的な内容を含むことで SLE 診療 GL

を補完する必要があるものと思われ、記載

形式についてもより narrative な様式とす

ることが決定された。 

また、作成中であった小児 SLE 診療の手引

き案（2014）を素案として、各研究協力者

の専門領域を中心に改訂作業の分担や意見

の統合方法を決定した。 

３．今後の方針 

SLE 診療 GL の作成（渥美班）で策定され

た CQ に対し、小児 SLE を対象とした二次文

献を用いて、エビデンス評価と推奨度を付

した回答を作成する。また CQ をベースに、

より詳細な記述的な形式の小児 SLE 診療の

手引きを作成するとともに、CQ にない事項

に対する記述を加え、より包括的な小児 SLE

診療の手引きを作成する。 

また、1995～2004 年発症小児 SLE を対象

とした前回の全国調査から 10 年が経過し

たため、2005 年以降発症例を対象とした全

国調査を行い、作成する小児 SLE 診療の手

引きを検証するデータの収集を始める。 
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