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研究要旨 
【背景と目的】本部会の目的は、呼吸器系を中心とした全身臓器に多彩な肉芽腫性病変を生じる難治性疾患
であるサルコイドーシスの病態を解明し、診断と治療の根拠となるエビデンスを整理し、診療の場に還元す
ることである。本疾患の診断では組織学的な類上皮細胞肉芽腫の証明が重要であり、世界的にも組織採取が
求められている。2015 年には本部会の主導で、日本に多く見られる眼病変と心臓病変の臨床診断を許容する
「サルコイドーシスの診断基準-2015」を策定したが、この妥当性を評価する必要がある。また呼吸器病変か
ら線維化病態が進展する過程について、画像所見等の見解の統一を図る必要がある。 
【結果】今年度は、主に以下の２項目を行った。「診断基準-2015」の妥当性の評価、慢性呼吸不全に至った
肺サルコイドーシスの線維化病態の CT画像解析。 
【結論】「診断基準-2015」は、わが国に多くみられる眼病変・心病変を比較的早期に臨床診断し、全身ステ
ロイド治療につなげるうえで有用と考えられた。臨床像の国際間の比較では、臨床診断群が含まれる日本の
診断基準の特殊性を考慮する必要があり、今後国際的な世界各国の診断基準との間で整合性を図っていく必
要がある。線維化病態の進展過程では、‘central-peripheral band’形成、牽引性気管支拡張の集簇、末梢の
嚢胞形成が中心的役割を担い上葉収縮が進み、高率に拘束性換気障害をきたす。終末像として、蜂巣肺様構造
や多発嚢胞を呈し得る。今後胸部 CT 病期を開発する予定であり、この解析結果は病期分類の根拠として用い
ていく。 

 
A. 研究目的 
サルコイドーシスは、呼吸器系を中心とした全身臓
器に多彩な病変を生じる肉芽腫性疾患であり、病態
はまだ十分に解明されていない。 
 
サルコイドーシスの診断では組織学的な類上皮細胞
肉芽腫の証明が重要であり、世界的にも組織採取が
求められている。一方でわが国では、医療費交付の
対象を定めるために組織診断群に加え臨床診断群が
設定されてきた歴史的背景がある。2015年には本部
会の主導で「サルコイドーシスの診断基準-20151)」
を作成した。わが国では、心臓病変や眼病変という
組織診断を得ることが難しい臓器病変の頻度が高く、
また典型的な呼吸器病変の画像所見が得られても必
ずしも生検組織が得られるものではないことを考慮
し、これらの臓器病変の所見を組み合わせた臨床診
断群を策定した。心臓、眼、呼吸器以外の臓器病変
の場合にはできる限り組織生検による診断を行うこ
とを勧めている。 
 
呼吸器病変は自然寛解例が半数以上を占める一方で，
遷延して線維化をきたし慢性呼吸不全に至る例があ
る。しかしこの線維化病態について、これまで統一
された見解はない。 
 
本部会の目的は、呼吸器系を中心とした全身臓器に
肉芽腫性病変を生じる難治性疾患であるサルコイド
ーシスの病態を解明し、診断と治療の根拠となるエ
ビデンスを整理し、診療の場に還元することである。 

 
B. 研究方法  
今年度は、サルコイドーシスの診断基準 2015 の妥当
性の評価、慢性呼吸不全に至った肺サルコイドーシ
スの線維化病態の CT 画像解析を行った。 
 
C. 結果 

1. 「サルコイドーシスの診断基準-2015」の 

妥当性の評価  
1-1.「サルコイドーシスの診断基準-2006」から 
「診断基準-2015」への変更に伴う診断症例の変化 

2004 年から 2012 年に自治医科大学附属病院呼吸器
内科でサルコイドーシスを疑い精査された外来/入
院症例 264 例（「診断基準-2006」に基づく組織診断
群 117 例、臨床診断群 84例、疑診群 63例）を対象
に、「診断基準-2015」に基づく再評価を行った。組
織診断群 123 例、臨床診断群 43 例、疑診群 98 例と
なっていた。診断に寄与する臓器病変を呼吸器系、
眼、心臓病変に限定したことで、臨床診断群 39 例が
臓器病変数不足のため疑診群に移行した。この 39例
のうち 35例は全身ステロイド治療の対象外であり、
治療対象となったのは腎病変/高 Ca血症 3例と神経
病変 1例であった。 
 
1-2.「サルコイドーシス診断基準-2015」における 

臨床診断群の臨床的特徴の検討 [論文発表1] 
2000 年から 2018 年に新規に診断された症例のうち
「診断基準-2015」の臨床診断群の基準を満たす連続
68 例 (男性 12例、女性 56 例) を対象とした。診断
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時年齢分布、臓器病変、特徴的検査所見について解
析した。臓器病変分布の内訳は、眼病変 95.6%、脾
臓病変 8.8%、心臓病変 7.4%、皮膚病変 5.9%であっ
た。高 Ca血症は 35.0%でみられた。血清リゾチーム
値高値と血清 sIL-2R 高値を示す患者の割合はそれ
ぞれ 18.8%、48.3%であった。胸部 X 線における BHL
は 95.6%、CT/HRCT における気管支血管周囲間質肥厚
は 16.2%、リンパ路に沿った多発粒状影は 44.1%にみ
られ、45 歳以上の症例においても BHL は 94.5%と高
率に検出された。心電図における脚ブロックは10.0%、
高度房室ブロックまたは致死的心室性不整脈は5.0%
で認められた。特に心臓病変を臨床診断された 5 例
において、心室中隔基部菲薄化または 心室壁構造異
常は 80.0%、左室収縮不全は 60.0%で認められた。 
 
2. 慢性呼吸不全に至った肺サルコイドーシスの 

線維化病態の CT画像解析 [論文発表 2, 3] 

2000年から2018年にJR東京総合病院、JR札幌病院、
自治医科大学附属病院で診断されたサルコイドーシ
ス症例(>2500 症例)の中から、慢性呼吸不全のため酸
素導入となった 10症例(男性 3症例、女性 7症例)を
抽出し CT画像の解析対象とした。慢性呼吸不全の原
因となり得るほかの併発症 (肺感染症、心不全など) 
がある患者は除外した。線維化病態の進展過程では、
‘central-peripheral band’を形成する陰影(粒
状・結節・浸潤影)、牽引性気管支拡張の集簇、末梢
の嚢胞形成とともに上葉収縮が進行した。上葉収縮
は7例でみられたが、上葉収縮を伴わない2例では、
重度の多発嚢胞を形成し、喘鳴が出現し、また肺高
血圧症と肺アスペルギルス症を伴う点で酷似してい
た。蜂巣肺様構造は 3 例でみられたが、いずれも牽
引性気管支拡張の集簇で成り立っていた。8例中 8例
で拘束性換気障害が検出された。肺高血圧、肺アス
ペルギルス症等も合併し呼吸不全が進行すると考え
られた。 
 
D. 考察 
「診断基準-2015」における臨床診断群の存在は、生
検困難な臓器にもかかわらず、全身ステロイド治療
の対象となる眼病変、心臓病変、高 Ca 血症をもつ症
例を、より選択的に、より活動性の低い段階で臨床
診断できる可能性がある。治療対象となる神経病変
の臨床診断の方法については、課題が残る。臨床像
の国際間の比較では、診断基準に臨床診断群が含ま
れる日本の特殊性を常に考慮する必要がある。可能
な限り、日本の診断基準と世界各国の診断基準との
間で整合性を図っていくことが望ましい。 
線維化病態の進展過程では、‘central-peripheral 
band’形成、牽引性気管支拡張の集簇、末梢の嚢胞
形成が中心的役割を担い上葉収縮が進み、高率に拘
束性換気障害をきたす。終末像として、蜂巣肺様構
造や多発嚢胞を呈し得る。今後胸部 CT病期を開発す

る予定であり、この解析結果は病期分類の根拠とし
て用いていく。 
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