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分担研究報告書 
 

IPs診断と治療の手引き・IPF治療ガイドライン部会報告 
 

研究分担者 坂東政司（自治医科大学教授）、本間栄（東邦大学教授） 
研究要旨 
【背景と目的】本部会の任務は、2018 年 9 月に ATS/ERS/JRS/ALAT による特発性肺線維症（IPF）の診断に関
する実臨床ガイドライン（GL）が改訂されたことを踏まえ、現在わが国で使用されている「特発性間質性肺
炎（IIPs）診断と治療の手引き改訂第 3 版」の改訂作業を支援するとともに、新しい臨床試験やリアルワー
ルドデータなどのエビデンスを創出・評価し、「特発性肺線維症の治療ガイドライン 2017」の改訂準備作業
を行うことである。【結果】今年度は、主に以下の 3項目に関する調査研究を行った。 ①患者勉強会におけ
るアンケート調査（GL認知度に関する実態把握）、②IIPs 診断と治療の手引き改訂第 4版作成に向けた日本
呼吸器学会（JRS）びまん性肺疾患診断・治療 GL 作成委員会への提言、③IPF の治療 GL 改訂に向けたわが国
のリアルワールドエビデンスの創出（IPF に対する抗線維化薬 2剤併用療法の有効性および安全性に関する多
施設共同アンケート調査研究）【結論】本部会では、「IIPs 診断と治療の手引き」および「IPF の治療 GL」
の改訂準備作業を行うことにより、治療 GL を普及させ、指定難病である IIPs の実臨床における医療の質の
向上を図り、国民への研究成果の還元を促進した。治療 GL は徐々に普及してきており、今後も患者および家
族とともに非専門医や医療スタッフへの普及・啓蒙活動の継続が重要であると考えられた。
 
A. 研究目的 
特発性肺線維症（IPF）は、一般的には慢性経過で肺
の線維化が進行し、不可逆的な組織改変をきたす予
後不良な疾患である。IPF の標準的な治療戦略は依
然確立されていないが、抗線維化薬であるピルフェ
ニドンおよびニンテダニブが薬物療法の中心的役割
を果たしている。 

わが国では、IPF をはじめとする特発性間質性肺
炎(IIPs)の診療現場における意思決定を支援する解
説書として、日本呼吸器学会（JRS）作成の「特発性
間質性肺炎 診断と治療の手引き」が 2004 年に刊行
され、2016 年 12 月に改訂第 3版が刊行された 1)。ま
た 2017 年 2 月には、本調査研究班により国際治療ガ
イドライン（GL） 2)を遵守し、かつ日本の実情にあ
った治療・管理法を提示することを目的とした「特
発性肺線維症の治療ガイドライン 2017」が刊行され
た 3)。 

本部会の目的は、2018 年 9 月に ATS/ERS/JRS/ALAT
による IPFの診断に関する実臨床GLが改訂 4)された
ことを踏まえ、現在わが国で使用されている「特発
性間質性肺炎診断と治療の手引き改訂第 3版」（JRS
作成）の改訂作業を支援するとともに、新しい臨床
試験やリアルワールドデータなどのエビデンスを創
出・評価し、「特発性肺線維症の治療ガイドライン
2017」の改訂準備作業を行うことである。また、治
療 GLを普及させ、難治性びまん性肺疾患である IPF
の実臨床における医療の質の向上を図り、国民への
研究成果の還元を促進することも本部会の重要な役
割の 1つである。 

 
B．研究方法  

今年度は、患者勉強会におけるアンケート調査（GL
認知度に関する実態把握）、IIPs 診断と治療の手引
き改訂第 4版作成に向けた JRS びまん性肺疾患診

断・治療 GL 作成委員会への提言および、IPF の治療
GL改訂に向けたわが国のリアルワールドエビデンス
の創出（IPF に対する抗線維化薬 2剤併用療法の有
効性および安全性に関する多施設共同アンケート調
査研究）を行った。 
 

C．結果 
１．患者勉強会におけるアンケート調査（GL認知度
に関する実態把握） 
2019年 11 月 3日に行われた第 8回間質性肺炎/肺

線維症勉強会（横浜）において、IPF の治療 GL の普
及・認知度に関するアンケート調査を行った。これ
までに実施した 5回のアンケート調査における回答
者数と回答者の内訳、診療満足度を表 1に示す。毎
年約 150～250 名の参加者から回答が得られ、関東・
関西ともに経年的に患者の診療満足度は改善してい
た。図 1に過去 3年間の本 GLの認知度を示す。今回
の勉強会に参加した IPF 患者 42 名および患者の家
族・友人 31 名の中で本 GL を知っていたのは。それ
ぞれ 13 名（31.0%）、6名（19.4%）であった。本 GL
の認知度は依然低いものの、これまでと比べ今回は
増加していた。本 GLの情報の入手経路は、インター
ネットからの情報入手が多かったが、診療を担当す
る医療機関の主治医や医療スタッフ、患者勉強会か
ら情報を入手したとの回答もあった。 
２．IIPs 診断と治療の手引き改訂第 4版作成に向

けた JRS びまん性肺疾患診断・治療ガイドライン作
成委員会への提言 
本調査研究班の班員を対象に実施した改訂第 3版

の加筆・修正すべき点に関するメールアンケート調
査結果を踏まえ、IPF 診断のフローチャートの改訂
とともに、progressive fibrosing interstitial 
lung diseases（PF-ILDs）と緩和ケアの項目を新設
し、working diagnosis や Multidisciplinary 
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discussion（MDD）、クライオバイオプシーなどにつ
いても詳しい解説を加えることを、JRS びまん性肺
疾患診断・治療 GL作成委員会に提言した。2019 年
10 月に JRS 理事会で改訂作業が承認され、直ちに執
筆依頼を開始し、2020 年 12 月に「特発性間質性肺
炎 診断と治療の手引き 2021（改訂第 4版）」とし
て刊行予定である。 

３．IPF の治療 GL 改訂に向けたわが国のリアルワ
ールドエビデンスの創出（IPF に対する抗線維化薬 2
剤併用療法の有効性および安全性に関する多施設共
同アンケート調査研究） 

「IPF の治療ガイドライン 2017」では、CQ7 で「IPF
患者にピルフェニドンとニンテダニブの併用を行う
べきか？」に対して、「推奨は、現時点では結論づ
けない」と記述されており、今回、わが国のリアル
ワールドエビデンスの創出を目的とし、IPF に対す
る抗線維化薬 2剤併用療法に関する有効性および安
全性に関する多施設共同アンケート調査研究を行っ
た。本調査研究班に所属する 14 施設から 46例の回
答があった。表 2に併用療法開始時の患者背景（43
例）を示す。平均年齢は 66.4 歳で、男性が 32 例（74%）
であった。平均%FVC は 59.4%、平均%DLco は 46.2%
で、重症度 IVが最も多かったが、重症度 I/II も 10
例含まれていた。併用療法の開始理由は、1剤目の
効果不十分が最も多く 35例（81.4%）で、ピルフェ
ニドンからニンテダニブへの変更が 33例（76.7%）
であった。有害事象では、肝酵素上昇が 45.7%、下
痢が 34.8%、食欲低下が 28.3%、悪心が 21.7%に認め
られた。本研究の解析結果は、2020 年の欧州呼吸器
学会で発表予定である。 

また、2017 年以降に報告された新たな臨床試験な
どのエビデンスについて、スコーピングサーチを継
続中であり、次回改訂の基礎資料とする予定である。 

 
D.考察 
 今回、日本の実情にあった治療・管理に特化し

た形式で刊行された「特発性肺線維症の治療ガイド
ライン 2017」の認知度について、これまでと同様、
患者勉強会への参加者にアンケート調査を行った。
診療 GL とは、科学的根拠に基づき、系統的な手法に
より作成された推奨を含む文書で、患者と医療者を
支援する目的で作成されており、臨床現場における
意思決定の際に、判断材料の１つとして利用できる
6)。本 GLも、IPF 患者ケアの向上、診療体制の構築、
臨床研究の推進に向けた起点として活用されること
を期待して作成された。刊行から約 3年経過しても
本 GLの認知度は依然低いものの、徐々に認知度は増
加しており、今後も引き続き、難治性びまん性肺疾
患である IPF の臨床現場における医療の質のさらな
る向上を図り、国民への研究成果の還元を一層促進
させるために、呼吸器専門医のみならず、非専門医
やかかりつけ医、医療スタッフに情報提供を行うこ
とが重要であると考えられた。また、患者ならびに

その家族に対して本 GLに関する情報提供を積極的
に行うためには、患者・家族のための患者勉強会の
開催や GL簡略版の作成などの対策が重要であると
考えられた。 
また今回、IPF の治療 GL改訂時におけるわが国の

リアルワールドエビデンスの創出を目的とし、IPF
に対する抗線維化薬 2剤併用療法の有効性および安
全性に関する多施設共同アンケート調査研究を行っ
た。IPF に対する薬物療法として、2つの抗線維化薬
（ピルフェニドンおよびニンテダニブ）が適応承認
され、実臨床の現場で使用されている。しかし、抗
線維化薬単剤療法での治療効果不十分例や無効例も
経験され、2剤併用療法が治療選択肢の１つとなり
うる。一方、現在わが国の IPF 治療は、2017 年に刊
行された IPF 治療 GL を参考に、方針が決定されてい
るが、ピルフェニドンとニンテダニブの併用療法に
関しては、推奨できるエビデンスが乏しいとの理由
により、推奨は結論づけないと記述されている。ま
た、2018 年には海外から第 IV相臨床試験として、2
剤併用療法の安全性が報告 7,8)されたが、国内では第
IV 相臨床試験を行う予定はなく、また国内外でピル
フェニドンの承認用量が異なることから、日本人集
団における安全性は依然不明である。本研究結果か
ら、わが国の実臨床においても一部の施設では 2剤
併用療法が実施され、限られた症例数ではあるもの
の安全性に新たなシグナルは認めなかった。 
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