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厚生労働科学研究費補助金 （難治性疾患等政策研究事業） 

難治性の肝・胆道疾患に関する調査研究 

分担研究報告書 

 

門脈血行異常症（特発性門脈圧亢進症、肝外門脈閉塞症、バッドキアリ症候群）の 

診療ガイドライン大改訂版の作成 

 

研究協力者  古市 好宏 東京医科大学臨床医学系消化器内科学分野 講師 

 

研究要旨：門脈血行異常症は、門脈血行動態の異常を来たす原因不明の疾患であり、

肝不全等を惹起し患者の QOL を著しく低下させる難治性疾患である。本疾患は 1975

年より厚生省特定疾患として、約 40 年間調査研究されてきた。しかし、これら疾患

はきわめて稀であり、その病因病態は未だ解明できていないのが現状である。現時点

では食道静脈瘤などの門脈圧亢進症に対する治療も対症療法に留まっている。そのた

め、病因病態を解明し、新規治療の開発及び、臨床診断・治療に有用なガイドライン

を作成することが必要とされている。そのため、門脈血行異常症（特発性門脈圧亢進

症：IPH、肝外門脈閉塞症：EHO、バッドキアリ症候群：BCS）診療ガイドラインを Minds

ガイドラインに沿ったガイドラインへ大改訂することを目標とした。 

 

Ａ．研究目的 
１．門脈血行異常症（特発性門脈圧亢進
症：IPH、肝外門脈閉塞   症：EHO、バッ
ドキアリ症候群：BCS）の診療ガイドライ
ンを Minds ガイドラインに沿ったガイド
ラインへ大改訂する。 
特に本年度の目的は①外部査読委員か
らの指摘部分を修正する事と、②難治性の
肝・胆道疾患に関する調査研究班の研究分
担者・研究協力者全員からのパブリックコ
メントを募集することである。 
 
Ｂ．研究方法 
診療ガイドライン作成における基本理
念 5項目を以下に示す。 
 
１． 旧ガイドライン（2013 年度改訂の
ガイドライン）を基本とする。 
２．それぞれ疾患別（IPH、EHO、BCS 別）
で作成する。 
３．Minds 診療ガイドライン作成マニュ
アルに準拠する。 
４．本疾患は海外と本邦では定義や治療
法が異なることも多いため、推奨度やエビ
デンスレベルにとらわれ過ぎないよう（本
邦での検査・治療とかけ離れすぎないよ

う）に十分議論する。またエビデンスレベ
ルが低くてもガイドラインとして重要と
考えれば取り入れる。 
５．日本医療研究開発機構門脈血行異常
症に関する調査研究班（旧 鹿毛班）の研
究成果および、全国疫学調査の結果を十分
ふまえる。 
 
日本医療研究開発機構・門脈血行異常症
に関する調査研究班（鹿毛班：久留米大学）
の班員全員の協力と同意を得たのち、クリ
ニカルクエスチョンを抽出し、協力者全員
で文献検索し、推奨度・エビデンスレベル、
解説、検索式を記載し、外部査読を経るこ
とで、ガイドライン大改訂版の草案を作成
することが本研究の目的及び方法である。 
 
平成 28 年度（前年度）までにガイドラ
イン改訂版草案が完成しており、外部査読
委員（日本門脈圧亢進症学会学術委員）に
よる査読も終了している。平成 29年度（本
年度）の計画は、【目的①】この外部査読
委員からの指摘部分を修正する事と、【目
的②】難治性の肝・胆道疾患に関する調査
研究班の研究分担者・研究協力者全員から
のパブリックコメントを募集することで
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あった。 
 
（倫理面への配慮） 
本ガイドライン大改訂作業に関しては
文献検索が主となるため、倫理面へ配慮す
る事象は生じない。ただし、全国疫学調査
も並行して実施するため、それに関しては
東京医科大学倫理委員会の承認を得たの
ち、本疫学調査を実施する旨をポスター掲
示し、周知徹底した。また、疫学調査に当
たっては、個人名などの個人情報は完全に
秘匿し、割り付け番号のみでの回答とし、
他人に一切漏れることが無いよう配慮し
た。 
 
Ｃ．研究結果 
本ガイドライン大改訂作業は平成 26 年
度からスタートしており、平成 26年度は
スコープの作成、クリニカルクエスチョン
の抽出を行った。平成 27 年度は、システ
マチックレビュー、推奨度作成を行った。
平成 28 年度は日本門脈圧亢進症学会学術
委員に外部評価を依頼し、その査読作業が
主であった。平成 29 年度（本年度）は外
部査読委員からの指摘部位に対する修正
作業を完了させた（目的①達成）。また、
現在、難治性の肝・胆道疾患に関する調査
研究班の会員用ホームページに本ガイド
ライン草案をアップロードしており、4月
30 日までパブリックコメントを募集して
いる（目標②達成見込み）。ガイドライン
は全 176 ページとなっている。その一部を
抜粋した（図 2参照）。 
 
Ｄ．考察 
１．ガイドラインの大改訂作業は 3箇年
計画で平成 26 年度よりスタートしたが、
草案も完成しており、パブリックコメント
募集を 4月末日まで行う見込みである。従
って、計画通り作業が進んでいる状況であ
る。尚、3月 8日現在の達成率は 98 パー
セントである。 
 
Ｅ．結論 
 門脈血行異常症ガイドライン大改訂作
業は本年度の計画をほぼ達成できた。 
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Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 
（予定を含む。）  
 1. 特許取得 
 無し 
 2. 実用新案登録 
 無し 
 3.その他 
 無し 
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図１． 
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図２． 門脈血行異常症ガイドライン一例 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 


