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研究要旨 

平成 26年度から 28年度にかけての全身性強皮症の診断基準・重症度分類・診療ガイドライン

作成にあたり、心臓病変及び肺高血圧症の重症度分類、診療アルゴリズム及び Clinical 

Question(CQ)を作成したが、それらの内容の妥当性や次のガイドライン改訂に向けて、今後取り

入れていくべき点について検証した。重症度分類についてはそれぞれ心不全、肺高血圧症の重症

度分類である NYHA 分類及び WHO機能分類を基本として分類したため、基本的には妥当なものと

考えられた。ただし、心臓病変については心電図所見や心臓超音波所見も加味した分類としたた

め、今後本ガイドラインで定義した重症度が予後を反映したものになっているか検討が必要と

考えられた。心臓病変の診療アルゴリズム及び CQについては、NYHA分類という症状による心不

全分類を重症度分類に用いている一方で、診療アルゴリズムや CQ における心不全についての解

説が不十分であった。肺高血圧症の診療アルゴリズム及び CQ においては、イロプロストやセレ

キシパグなど、ガイドライン改訂作業中及び改訂後に承認となった新薬について今後検討が必

要と考えられた。また、2018 年 2 月末に肺高血圧症の第 6回ワールドシンポジウムが開催され、

世界的なガイドラインもアップデートされる見込みである。日本循環器学会の肺高血圧症治療
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ガイドラインの改訂版も 2018 年 3月に発表される予定であり、今後、これらの情報を取り入れ

てガイドラインの改訂を行っていくことが必要と考えられた。 

 

 

Ａ. 研究目的 

平成 26 年度から 28 年度にかけての全身性

強皮症の診断基準・重症度分類・診療ガイド

ライン作成にあたり、心臓病変及び肺高血圧

症の重症度分類、診療アルゴリズム及び

Clinical Question(CQ)を作成したが、それら

の内容の妥当性や次のガイドライン改訂に向

けて、今後取り入れていくべき点について検

証を行うことが必要と考えられるため、今回

の検討を行った。 

 

Ｂ. 研究方法 

 平成 28 年に刊行された全身性強皮症の診

断基準・重症度分類・診療ガイドラインにお

いて、心臓病変及び肺高血圧症の重症度分類、

C 診療アルゴリズム及び CQについて、その内

容の妥当性、及び今後改訂していくべき点に

ついて検討を行った。 

 

Ｃ. 研究結果 

 1．重症度分類について 

 心臓病変の重症度分類は表 1、肺高血圧の

重症度分類は以下に示す通りである。 

 

肺高血圧症の重症度分類 

0(normal) 肺高血圧症(PH)なし 

2(moderate)  PH あり，かつ WHO クラス

II 

3(severe)  PH あり，かつ WHO クラス

III 

4(very severe) PH あり，かつ WHO クラス IV 

※右心カテーテルにて安静時の平均肺動脈圧

が 25mmHg 以上のものを PH と診断するが、右

心カテーテルが施行できない場合には、心エ

コーにおける三尖弁逆流速度が 3.4 m/分を超

える場合（= 三尖弁圧較差が 46 mmHg を超え

る場合）に PH と診断する。 

 心臓病変については心不全の重症度分類で

ある NYHA分類に、肺高血圧症については肺高

血圧症の重症度分類である WHO 機能分類に従

って分類したため、基本的に本分類は妥当で

あると考えられる。しかし、心臓病変は心電

図所見及び心臓超音波所見も加味して重症度

分類を行ったため、今後当院における強皮症

患者のデータベースを用いて後ろ向きの解析

を行い、この分類が予後を反映したものにな
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っているかを検証する予定である。 

 

2．診療アルゴリズム及び CQ について 

2-1．心臓病変の診療アルゴリズム及び CQ に

ついて 

 心臓病変の診療アルゴリズムを図 1、CQ を

表 2に示した。 

 

NYHA分類は症状による心不全の重症度分類で

あり、これに基づいて心臓病変の重症度分類

も行ったが、一方で CQにおいて心不全につい

ての解説が十分ではなかった。次回の改訂に

おいては、心不全についての解説を充実させ

ることを検討する。今回のガイドラインでも
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強調したように、強皮症の心臓病変において

は拡張障害が特に重要である。拡張障害は最

終的に収縮力の保たれた心不全(HFpEF)を呈

する。HFpEFの治療にはエビデンスレベルの高

いものはほとんどないのが現状であるが、

2018年 3 月に日本循環器学会より急性・慢性

心不全診療ガイドラインが公表される予定で

ある。ここでの記述などを参考にして、今後

HFpEF の治療についても触れることを検討す

る。 

2-2．肺高血圧症の診療アルゴリズム及び CQ

について 

  肺高血圧症の診療アルゴリズムを図 2、

CQ を表 3 に示した。 
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肺高血圧症については、ガイドライン改訂作

業中及び改訂後に承認となった新薬(イロプ 

ロスト，セレキシパグ)があるため、今後これ

らの薬剤の位置づけについてもガイドライン

で言及する必要がある。また、2018年 2月末

に肺高血圧の第 6 回ワールドシンポジウムが

開催され、世界的なガイドラインも Updateさ

れることになる。日本循環器学会の肺高血圧

症治療ガイドライン改訂版も 2018 年 3 月に

発表される。これらの情報も取り入れて強皮

症ガイドラインも改訂が必要になるものと考

えられる。バルドキソロンメチルの膠原病性

肺動脈性肺高血圧症患者への有効性を検討す

る国際共同治験が進行中など、いくつかの薬

剤の開発も進行している。今後、これらの薬

剤についても、開発の進行状況に応じてガイ

ドラインに取り入れることを検討する。 

 

Ｄ. 考 察 

 平成 28年に刊行された全身性強皮症の診

断基準・重症度分類・診療ガイドラインにお

いて、心臓病変及び肺高血圧症の重症度分

類、C 診療アルゴリズム及び CQ について、

その内容の妥当性、及び今後改訂していくべ

き点について検討を行った。概ね現在の実臨

床にあったものになっていると考えられる

が、心臓病変については日本循環器学会の日

本循環器学会より急性・慢性心不全診療ガイ

ドラインが 2018年 3月に公表される予定で

ある。また、肺高血圧症についても、2018

年 2月末に肺高血圧の第 6回ワールドシンポ

ジウムが開催され、世界的なガイドラインも

Updateされることになる。さらに、日本循

環器学会の肺高血圧症治療ガイドライン改訂

版も 2018年 3月に発表される予定である。

本ガイドラインについても、これらの情報を

取り入れて今後改訂を行うことが必要と考え

られた。 

 

Ｅ. 結 論 

平成 28 年に刊行された全身性強皮症の診

断基準・重症度分類・診療ガイドラインにお

いて、心臓病変及び肺高血圧症の重症度分類、

C 診療アルゴリズム及び CQについて、その内

容の妥当性、及び今後改訂していくべき点に

ついて検討を行った。 
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