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研究報告（平成 26年度）

肺胞蛋白症の診断、認定基準と診療ガイドラインに向けた
取り組み

井上 義一 1、河野 修興 2

1 国立病院機構近畿中央胸部疾患センター臨床研究センター
2 広島大学大学院医歯学総合研究科分子内科学

A. 研究目的
肺胞蛋白症（PAP）の診断基準は既に『肺胞蛋
白症の難治化要因の解明、診断、治療、管理の標
準化と指針の確立研究班 』班で作成し適宜改訂
してきた。PAPの指定難病承認に向けて、これま
での経緯を踏襲しながら、重症度、管理区分を作
成し、認定基準を作製する。平成 28年度までに
診療ガイドライン作製を目指す。

B. 研究方法
（1） 平成 22年度、肺胞蛋白症の難治化要因の解

明、診断、治療、管理の標準化と指針の確立
研究班（課題番号 H22－難治－一般－ 146）
で作成した『肺胞蛋白症の診断、治療、管理
の指針』に基づき、重症度、管理区分、認定
基準を作製し厚労省へ提出する。平成 27年
中に指定難病の指定を目指す。

（2） 平成 26～ 28年度厚労科研委託業務難治性
疾患等克服研究事業、『肺胞蛋白症、遺伝性
間質性肺疾患に関する研究：重症難治化要因
とその克服』が主体となり、厚労科研委託業
務難治性疾患等克服研究事業『びまん性肺疾
患に関する調査研究』肺胞たんぱく症部会の

【研究要旨】肺胞蛋白症（PAP）の診断基準は既に『肺胞蛋白症の難治化要因の解明、診断、
治療、管理の標準化と指針の確立研究班 』班で作成し適宜改訂してきた。平成 26年度は
指定難病を目指して、重症度を設定し、認定基準を作成した。今後、平成 26～ 28年度
厚労科研委託業務難治性疾患等克服研究事業、『肺胞蛋白症、遺伝性間質性肺疾患に関す
る研究：重症難治化要因とその克服』と厚労科研委託業務難治性疾患等克服研究事業『び
まん性肺疾患に関する調査研究』肺胞たんぱく症部会が協力して指定難病認定と診療ガイ
ドライン作製を目指す。

協力のもと、平成 28年度までに診療ガイド
ラインを作成し、『びまん性肺疾患に関する
調査研究』および日本呼吸器学会で承認を得
る。

（倫理面への配慮）今回の活動に関して倫理的
に問題になることはない。

C. 研究結果
1） 重症度（DSS）分類（表 1）
以下の表 1の通り設定した。本 DSSは既に自
己免疫性ＰＡＰの全国調査、臨床研究で応用され、
有用性は証明され海外でも引用されている。（肺
胞蛋白症の診断、治療、管理の指針。肺胞蛋白症
の難治化要因の解明、診断、治療、管理の標準化
と指針の確立研究班。第 6.2版。監修：井上義一、
中田光。10頁 , 2012、Respirology. 2006 11: S55-

60, Am J Respir Crit Care Med 177: 752–762, 2008）
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2） 患者管理区分（表 2）
DSSの基づき管理区分を作成した。指定難病

では患者の管理のため、I～ Vに分類した。無症
状、PaO2≧ 70 Torrを軽症とし、中等症、重症
の管理区分を設定した（表 2）。

また、これまでの研究の結果、以下の状態は難
治例と考えられる。これらの場合は DSSに 1を
加えて管理区分とする。

（1） 明らかな肺線維症の合併
（2） 反復、継続する感染症合併
（3） 続発性 PAPの場合
（4） 先天性 PAPの場合

管理区分 II以上を認定（医療費の補助）の対
象とする案を厚労省に提出した。

※なお、軽症例でも、高額な医療を継続するこ
とが必要な者については、軽症高額該当として、
医療費の補助の対象になる。

3） 診療ガイドライン作製方針
『肺胞蛋白症の診断、治療、管理の指針。』(肺
胞蛋白症の難治化要因の解明、診断、治療、管理
の標準化と指針の確立研究班。第 6.2版。監修：
井上義一、中田光 , 2012)を基本とし、MINDS

法に従い、文献レビューと指針のアップデートの
準備を開始した。『肺胞蛋白症、遺伝性間質性肺
疾患に関する研究：重症難治化要因とその克服』
班の成果に基づく診断と治療のコンセンサスを作
成した。診療ガイドライン案を作成し、本研究班
および日本呼吸器学会によるレビューを受け平成
28年完成を目標とする。

D. 考察と結論
既に重症度、管理区分、認定基準は厚労省に提
出し審議が予定されている。平成 27年度中の指
定難病指定を目指すが、若干の修正がはいる事が
予測される。これらの活動、研究を通して、診断、
治療の標準化、新たな診断と治療法が開発される。
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表 1　肺胞蛋白症の重症度（DSS）分類
重症度（DSS） 症状 PaO2

1 無し PaO2≧ 70 Torr

2 有り PaO2≧ 70 Torr

3 不問 70 Torr＞ PaO2≧ 60 Torr

4 不問 60 Torr＞ PaO2≧ 50 Torr

5 不問 50 Torr＞ PaO2

表 2　管理区分
管理区分重症度 管理区分

I 軽症
II

中等症
III

IV
重症

V
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