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研究要旨：原発性胆汁性胆管炎（PBC）の診療ガイドライン改定として、同追補版 2017

の作成を行った。今回の改定は、1.病名の変更とともに、2. 2011年版発行後 A)エビ

デンス総体の変化があり見直しが必要なクリニカルクエスチョン(CQ)、B)新たに追加

が必要な CQ、計５個を選定し、2011版を追補する形式で行われた。具体的には UDCA

治療の効果判定、ならびに効果が得られない場合の対応について、さらに病理診断に

ついて、旧 CQ に対して新たなエビデンスを追加し、解説内容を改定している。また

本邦で保険収載された新しい止痒剤についての CQも追加した。 

 

Ａ．研究目的 

 診療ガイドラインは、検査法，治療法の

進歩と共に定期的に改定することが望ま

しい。難治性の肝・胆道疾患に関する調査

研究班 2011 PBC診療ガイドラインにも、

将来的な改定の必要性について記載され

ている。今回原発性胆汁性胆管炎（PBC）

の診療ガイドライン改定目的で、同追補版 

2017の作成を行った。 

Ｂ．研究方法 

 追補 CQのエビデンスとなる文献につい

ては、PBC診療ガイドライン(2011年)発行

後、2011.4-2016.4の間に発表された英語

の原著論文を PubMed-Medline及び 

Cochrane Libraryにてキーワード検索し

た。文献検索の結果は、キーワードによる

検索を行った後、アブストラクトで一次ス

クリーニングを行った。その後内容を吟味

して二次スクリーニングを行い、CQに対

する答え、推奨度、エビデンスの強さの根

拠となった主な論文を選択した。 

 エビデンスの強さと推奨度の分類は

GRADEシステムに順じ、「Minds 

( http://minds.jcqhc.or.jp/)診療ガイ

ドライン作成の手引き」(2014年)に沿っ

た形で記載した。 

 作成案は WG作業部会で意見を交換し、

コンセンサスを得た。最終案は、「難治性

の肝・胆道疾患に関する調査研究」班に所

属する班員全員に送付してコメントを募

り、修正を加えてコンセンサスを得た。 

Ｃ．研究結果 

 以下に PBCの診療ガイドライン追補版

2017 の CQ/Answer/推奨度/エビデンスの

強さを列挙する。 

QⅡ-1：PBC の診断における肝生検の意義

は? (追補 2017) A：診断基準を考慮する

と、AMA陰性 PBCなど非定型例の診断と鑑

別に肝生検は必要である。また、本邦から

提唱されている Nakanuma分類を用いるこ

とで活動度および病期診断と予後の推定

も可能である. 推奨度: 2, エビデンスの

強さ C  

QⅢ-1-5：UDCAの効果判定はどのようにし

たらよいか？(追補 2017) A：UDCA投与
1 年(前)後の臨床検査値と臨床背景を用
いて効果(生化学的治療反応)を評価し、臨
床経過および予後を予測することが望ま

しい。推奨度: 1, エビデンスの強さ A  
QⅢ-1-6：UDCAで効果が得られない場合は

どうしたらよいか？(追補 2017) A1： 

UDCA600mg の投与であれば,900mg に増量

してもよい. A2: UDCA を投与されるも充

分な生化学的治療反応が得られず、効果判

定 score により生命予後が良好でないと

予想される症例に対して、Fibrate 製剤

(Bezafibrate, Fenofibrate)併用を検討

してもよい。推奨度: 2, エビデンスの強

さ C 
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QⅢ-2-1：Bezafibrate はどのような患者

にどのように投与したらよいか？(追補

2017) A：QⅢ-1-6 (追補 2017)に同じ 

推奨度: 2, エビデンスの強さ C  

QⅣ-1-4：Nalfurafine は PBC 患者の皮膚

掻痒症に有効か？(追補 2017)  

A: ナルフラフィンは、PBC を含む慢性肝

疾患に伴う皮膚掻痒症に対して保険適応

のある止痒剤である。ただし臨床治験にお

ける投与期間は 12 週であり、PBC 患者に

対する長期効果は不明である。 

推奨度: 2, エビデンスの強さ C 

Ｄ．考察 

 1.治療効果、および治療法に関連する 4

つの追補 CQに関しては、推奨作成に関わ

るエビデンス総体のほとんどが欧米の研

究であった。このため解説では、当調査研

究班および関連臨床研究により、本邦での

実証試験が進行中であることを明記して

おり、将来的な推奨度の変更も必要と考え

られた。 

 2. UDCA で効果が不十分な PBC に対し

て、昨年 FDA が obeticholic acid を認可

したことから、PBC診療も新時代に入るこ

とが予想される。本邦における PBC新規治

療薬の開発も進行中であり、将来的には患

者さんも含めた多様性を有する

stakeholderの参加による、全改定が望ま

しいと考えられた。 

Ｅ．結論 

 原発性胆汁性胆管炎（PBC）の診療ガイ

ドライン追補版 2017を作成した。 
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