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研究要旨 
本研究では、指定難病であるサルコイドーシス、特発性間質性肺炎、閉塞性細気管支炎、肺胞蛋白症（自己
免疫性および先天性）および類縁疾病を対象として、診断基準・重症度・診療ガイドラインの策定および改
訂、レジストリを活用した多分野診療提供体制の構築、関連学会や患者会と連携した普及・啓発活動などを
推進し、その結果として難病患者の実態把握、診断・治療の標準化、難病患者の QOL 向上を実現した。 
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A. 研究目的 
本研究では、指定難病であるサルコイドーシス、特
発性間質性肺炎、閉塞性細気管支炎、肺胞蛋白症（自
己免疫性および先天性）および周辺疾患を対象とし
て、診断基準、重症度分類、診療ガイドラインの策
定・改訂、レジストリを活用した多分野による診療
体制の構築、関連学会や患者会と連携した普及・啓
発活動の推進を目的とした。 
 サルコイドーシスについては診断基準、重症度分
類、診療ガイドラインを策定・改訂することを目標
とした。 

特発性間質性肺炎については診断基準、重症度分
類、診療ガイドラインを策定・改訂すること、レジ
ストリを活用して多分野診療提供体制を構築するこ
と、関連学会や患者会と連携した普及・啓発活動を

推進することを目標とした。 
閉塞性細気管支炎については診断基準、重症度分

類、診療ガイドラインを策定・改訂することを目標
とした。 
肺胞蛋白症（自己免疫性及び先天性）については

診断基準、重症度分類、診療ガイドラインを策定・
改訂すること、関連学会や患者会と連携した普及・
啓発活動を推進することを目標とした。 
 
B. 研究方法  
研究代表者に加えてのべ 21 名の研究分担者と研究
を推進した（表 1）。研究組織としてサルコイドーシ
ス分科会、特発性間質性肺炎分科会、難治性気道疾
患分科会、稀少びまん性肺疾患分科会の 4 つの分科
会を設置した（表 2）。 
サルコイドーシス分科会は平成 30 年度より心サ

ルコイドーシス部会を新設し、従来の活動について
は疫学調査・診療ガイド部会として担当することと
した。 
特発性間質性肺炎分科会は平成 29 年度より 11 部

会（診療ガイドライン部会、IPF 合併肺癌ガイドラ
イン部会、ANCA 陽性間質性肺炎部会、臨床個人票・
重症度分類部会、レジストリ部会、画像部会、病理
部会、PPFE 部会、バイオマーカー部会、多施設治療
研究支援部会、疾病の普及・啓発・患者会設立部会）
でスタートした。平成 30年度からは診療ガイドライ
ン部会は IIPs 診断と治療の手引き・IPF 治療ガイド
ライン部会に、臨床個人票・重症度分類部会は疫学
調査・重症度分類部会に、画像部会は画像・診断基
準部会に、疾病の普及・啓発・患者会設立部会は疾
病の普及・啓発・患者会支援部会にそれぞれ名称変
更された。また、クライオバイオプシー部会、急性
増悪部会が新設された。 
難治性気道疾患分科会は平成 29 年度より部会設

置を行わず包括的に研究を推進した。 
稀少びまん性肺疾患分科会には平成29年度より3

部会（HPS・若年進行性肺線維症部会、肺胞蛋白症部
会、肺胞微石症部会）でスタートした。平成 30年度
から肺胞微石症部会を肺胞微石症・特発性肺骨化症
部会に名称変更した。 
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C. 結果 
サルコイドーシスについては、平成 30 年度に診療ガ
イドライン（サルコイドーシス診療の手引き 2018）
を改訂し、日本サルコイドーシシス/肉芽腫性疾患学
会のホームページ（http://www.jssog.com）に公開
した。また、令和元年度には診療ガイドラインを検
証・更新した。 

特発性間質性肺炎については、平成 29 年度に日本
呼吸器学会腫瘍学術部会・びまん性肺疾患学術部会
が編集し、編集委員会にびまん性肺疾患に関する調
査研究班が加わり、間質性肺炎合併肺癌に関するス
テートメントを刊行した。また、日本医療研究開発
機構(難治性疾患実用化研究事業) 特発性間質性肺
炎の診断精度向上とエビデンス創出のためのクラウ
ド型統合データベースとインタラクティブ診断シス
テムの開発に関する研究班と共同で、呼吸器医、画
像診断医、病理診断医による多分野診断チームの組
織し、レジストリ症例の MDD 診断を開始した。さら
に、間質性肺炎/肺線維症患者会および同患者会関東
支部を設立した。 

平成 30 年度には特発性間質性肺炎の診断基準・重
症度分類について日本呼吸器学会の承認を得た。ま
た、特発性肺線維症の治療ガイドライン 2017 を英文
化し、Rsepiratory Investigasion 誌に公表した 1)。
さらに、日本呼吸器学会と連携して間質性肺炎・肺
線維症に関する啓発チラシを作成した。 

令和元年度には特発性肺線維症の治療ガイドライ
ン 2017 におけるクリニカルクエスチョン（CQ）に係
る GRADE 法に基づくデータを日本呼吸器学会のホー
ムページ（https://jrs.or.jp）に公開した。また、
患者と家族を対象としたアンケート調査を実施し、
診療ガイドラインの普及に係る実態や課題を把握し
た。さらに、日本医療研究開発機構(難治性疾患実用
化研究事業) 特発性間質性肺炎の診断精度向上とエ
ビデンス創出のためのクラウド型統合データベース
とインタラクティブ診断システムの開発に関する研
究班と共同で 500 例を超えるレジストリ症例の MDD
診断を実施しながら、多分野診療提供体制を構築し
た。平成 30年度から令元年度まで患者会の支援を行
い、毎年間質性肺炎肺線維症勉強会を開催した。 

閉塞性細気管支炎については、平成 29 年度に診療
ガイドライン（難治性びまん性肺疾患診療の手引き）
を刊行し、日本呼吸器学会の学会承認を得た。平成
30 年度には閉塞性細気管支炎の診断基準・重症度分
類について日本呼吸器学会の承認を得た。令和元年
度には呼吸器学会学術講演会において難治性気道疾
患のシンポジウムおよび呼吸器難病疾患克服に向け
ての会長企画シンポジウムを企画し、診断基準、重
症度分類、診療ガイドラインの普及・啓発活動を推
進した。 

肺胞蛋白症については、平成 29年度より日本医療
研究開発機構(難治性疾患実用化研究事業)研究班と

共同でガイドライン作成委員会を組織し、ガイドラ
インの改訂作業を進めた。平成 30 年度には国際ガイ
ドライン作成の準備を進め、米国 NHLBI Rare Lung 
Disease Consortium 2018 お よ び ド イ ツ
International Symposium ILD において海外の研
究者とガイドラインに関する討議を行った。平成
30 年度から令元年度まで患者会の支援を行い、日本
医療研究開発機構(難治性疾患実用化研究事業)研究
班と共同で毎年肺胞蛋白症勉強会を開催した。 
 
D. 考察 
難病患者の実態把握、診断・治療の標準化、難病患
者の QOL 向上が当班に期待されている。平成 29 年に
刊行された IPF 治療ガイドラインの普及により診
断・治療の標準化が進み、難病患者の実態把握にも
寄与しているが、平成 30年度に実施した英文化によ
り国外への情報発信につながっている。特発性間質
性肺炎の診断には呼吸器医、画像診断医、病理医に
よる MDD 診断が推奨されているが、一般の病院で実
行するのは困難であり、診断の標準化の観点から多
分野診療提供体制の構築が望まれる。クラウド型統
合データベースとして構築されたレジストリ症例を
対象に実施する遠隔診断システムを用いた MDD 診断
の経験により多分野診療提供体制が構築されつつあ
る。また、班研究の推進により診断・治療の標準化
が実現すれば難病患者の QOL 向上に貢献することが
期待される。肺胞蛋白症患者会の設立に続いて、特
発性間質性肺炎の患者会を設立され、支援活動を行
った。関西と関東の 2 地域に加えて東海地域でも患
者と家族を対象とした勉強会が予定されており、疾
病の普及・啓発を進めるとともに難病患者が抱えて
いる現実的な課題を拾い上げ、わが国の難病政策に
資する活動として継続したい。臨床調査個人票を使
用した全国疫学調査も開始されたが、難病患者の実
態把握がに資する活動となると思われる。 
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表 1 班員名簿（びまん性肺疾患に関する調査研究班） 
 
区分 氏名 所属 職名 
研究代表者 稲瀬 直彦 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 特命教授 
研究分担者 高橋 弘毅 札幌医科大学医学部呼吸器アレルギー内科学講座 教授 
 今野 哲 北海道大学大学院医学研究院 教授 
 海老名雅仁 東北医科薬科大学医学部 教授 
 坂東 政司 自治医科大学内科学講座呼吸器内科学部門 教授 
 蛇澤 晶 地方独立行政法人総合病院国保旭中央病院臨床病理科 部長 
 慶長 直人 (公財)結核予防会結核研究所 副所長 
 針谷 正祥  東京女子医科大学医学部 特任教授 
 本間 栄 東邦大学医学部びまん性肺疾患研究先端統合講座 教授 
 岸 一馬 東邦大学医学部 教授 
 吾妻安良太 日本医科大学医学部 教授 
 小倉 高志★ 神奈川県立循環器呼吸器病センター 副院長 
 須田 隆文 浜松医科大学内科学第二講座 教授 
 長谷川好規 名古屋大学大学院医学研究科 教授 
 近藤 康博+ 公立陶生病院呼吸器アレルギー疾患内科 副院長 
 伊達 洋至 京都大学医学研究科 教授 
 井上 義一 （独）国立病院機構近畿中央呼吸器センター臨床研究センター センター長 

 上甲 剛★ 独立行政法人労働者健康安全機構関西労災病院放射線診断科 部長 
 

服部 登 
国立大学法人広島大学大学院医系科学研究科医歯薬保健学研究
科 

教授 

 西岡 安彦 国立大学法人徳島大学大学院医歯薬学研究部 教授 
 酒井 文和＊ 埼玉医科大学国際医療センター 教授 
 渡辺憲太朗＊ 福島県立医科大学呼吸器内科学講座 教授 

 
＊平成 29～平成 30 年度のみ担当 
+平成 30～令和元年度のみ担当 
★令和元年度のみ担当 
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表 2 分科会および部会と会長/副会長の変遷
        平成 29 年度 平成 30 年度 令和元年度  
A サルコイドーシス分科会     今野/山口 
1. 疫学調査・診療ガイド部会      今野/山口 今野/山口 
2. 心サルコイドーシス部会       寺﨑  寺﨑 

 
B 特発性間質性肺炎分科会 
1. IIPs 診断と治療の手引き・IPF 治療ガイドライン部会* 坂東/本間 坂東/本間 坂東/本間 
2. IPF 合併肺癌ガイドライン部会    伊達/岸 伊達/岸 伊達/岸 
3. ANCA 陽性間質性肺炎部会     針谷/坂東 針谷/坂東 針谷/坂東 
4. 疫学調査・重症度分類部会+    高橋  高橋  高橋 
5. レジストリ部会      須田  須田  須田 
6. 画像・診断基準部会★     酒井  酒井  上甲 
7. 病理部会       蛇澤  蛇澤  蛇澤 
8. クライオバイオプシー部会      小倉  小倉 
9. PPFE 部会       渡辺  渡辺  須田 

10. バイオマーカー部会     服部  服部  服部 
11. 急性増悪部会        近藤  近藤 
12. 多施設治療研究支援部会     本間/吾妻 本間/吾妻 本間/吾妻 
13. 疾病の普及・啓発・患者会支援部会☆   井上/小倉 井上/小倉 井上/小倉 
 
C 難治性気道疾患分科会     長谷川/慶長 長谷川/慶長 長谷川/慶長 
 
D 稀少びまん性肺疾患分科会 
1. HPS・若年進行性肺線維症部会    海老名  海老名  海老名 
2. 肺胞蛋白症部会      井上  井上  井上 
3. 肺胞微石症部会・特発性肺骨化症部会++   西岡  西岡  西岡   

       
*平成29年度は診療ガイドライン部会 
+平成29年度は臨床調査個人票・重症度分類部会 
★平成29年度は画像部会 
☆平成29年度は疾病の普及・啓発・患者会設立部会 
++平成29年度は肺胞微石症部会 

 


