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研究要旨：本研究班は肝・胆道領域における指定難病、すなわち自己免疫性肝炎（AIH）、

原発性胆汁性胆管炎（PBC）、原発性硬化性胆管炎（PSC）、バッド・キアリ症候群、

特発性門脈圧亢進症、およびその他の難治性疾患（劇症肝炎、肝内結石症、肝外門脈閉

塞症）、以上 8 疾患を研究対象とし、長年研究を継続している。これらの疾患について

適宜全国調査を行い、本邦における実態を把握して現状における問題点を抽出するとと

もに、研究成果の医療従事者や一般市民に対する周知を図ってきた。平成 29 年度～令

和元年度においても、これら疾患についての臨床上の問題を解決するためさまざまなク

リニカルエビデンスを蓄積し、今後の重症度分類・診療ガイドライン改訂に資すること、

小児期発症の希少難治性肝・胆道疾患についてシームレスな移行期医療の推進を図るこ

と、これらの研究結果をひろく医師・一般に周知し、難治性の肝・胆道疾患の理解や予

後の改善に寄与することを目的として研究を行った。 
 

Ａ．研究目的 
本研究班は肝・胆道領域における指定難病、

すなわち自己免疫性肝炎（autoimmune 
hepatitis; AIH）、原発性胆汁性胆管炎

（primary biliary cholangitis; PBC）、原発

性 硬 化 性 胆 管 炎 （ primary sclerosing 
cholangitis；PSC）、バッド・キアリ症候群、

特発性門脈圧亢進症、およびその他の難治性

疾患（劇症肝炎、肝内結石症、肝外門脈閉塞

症）、以上 8 疾患を研究対象とし、長年研究

を継続している。これらの疾患について適宜

全国調査を行い、本邦における実態を把握し

て現状における問題点を抽出するとともに、

研究成果の医療従事者や一般市民に対する

周知を図ってきた。 
平成 29 年度～令和元年度においては、以下

の 3 点を目的とした。 
（１）指定難病である AIH、PBC、PSC、

バッド・キアリ症候群、特発性門脈圧亢進症

の 5 疾患についてはすでに診断基準・重症度

分類・診療ガイドラインを作成している。こ

れらの疾患についての臨床上の問題を解決

するためさまざまなクリニカルエビデンス

を蓄積し、今後の重症度分類・診療ガイドラ

イン改訂に資すること。 
（２）小児期発症の希少難治性肝・胆道疾患

について、「小児期発症の希少難治性肝胆膵

疾患の移行期を包含し診療の質の向上に関す

る研究」班（研究代表者：仁尾正記）と連携

し、シームレスな移行期医療の推進を図るこ

と。 
（３）これらの研究結果をひろく医師・一般

に周知し、難治性の肝・胆道疾患の理解や予

後の改善に寄与すること。 
 
Ｂ．研究方法 
（１）AIH：自己免疫性肝炎（AIH）分科会

では、AIH に関する全国・班内調査結果およ
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び科学的根拠に基づいて診断指針、重症度判

定、診療ガイドラインの改訂を行うことを目

的とする。分科会では以下の１）～5）につ

いて調査研究を行い、6）ガイドラインの改

訂に反映させる。 
１）成人および小児 AIH 全国実態調査 
２）急性肝炎期 AIH の臨床、病理所見の評

価 
３）重症度判定基準の見直し 
４）重症 AIH の治療の現状評価 
５）AIH の QOL 調査 
６）診療ガイドラインの改訂 
（２）PBC：具体的な研究テーマは以下のと

おりである。 
１）PBC 全国調査結果の解析 
２）軽症原発性胆汁性胆管炎患者における皮

膚掻痒感と健康関連 QOL 
３）新潟県内の高齢発症 PBC に対する診療

実態 
４）高齢診断 PBC 患者における予後規定因

子の検討 
５）傾向スコア（プロペンシティスコア）を

用いた PBC 患者へのベザフィブラート投与

効果の解析 
６）原発性胆汁性胆管炎（PBC）のウルソデ

オキシコール酸（UDCA）投与後における組

織的進展因子の検討 
７）PBC の高コレステロール血症は治療す

べきか？  
８）原発性胆汁性胆管炎合併骨粗鬆症に対す

るデノスマブ治療の有効性ならびに安全性

の検討：ゾレドロン酸との無作為化比較試験

（DELTA Study） 
９）原発性胆汁性胆管炎に対する肝移植後予

後因子に関する多施設前向き研究 
（３）肝内結石症・硬化性胆管炎：肝内結石・

硬化性胆管炎分科会は、①肝内結石疫学調査

の総括と継続調査の立案・遂行、②硬化性胆

管炎の疫学調査の遂行と解析による診断基

準改定と診療ガイドライン策定を目標に３

年間の研究を遂行した。 

（４）門脈血行異常症：本研究では、稀少疾

患であるバッド・キアリ症候群、特発性門脈

圧亢進症、肝外門脈閉塞症の診断と治療のガ

イドラインを作成し、３疾患の患者の予後と

ＱＯＬの改善をすることを目的とする。 
（５）劇症肝炎：各年度に発症した症例の全

国調査を行う。これら長年に亘る全国調査の

成績を基に、人工肝補助療法，免疫抑制療法

などの標準化を図り、肝移植適応基準を最新

化することを目指すとともに、欧米で問題と

なっている Acute-on-Chronic に関して我が

国における位置付けを明確にする。 
（６）研究成果周知のため、一般向け・医師

向けのホームページを作成するとともに、ホ

ームページで一般・医師からの質問を受け付

ける。また、各自治体・保健所・難病相談支

援センター等が主催する難病医療講演会へ

講師を派遣する。 
 
Ｃ．研究結果・考察 
（１）自己免疫性肝炎（AIH）（大平研究分

担者、原田研究分担者） 
１）成人および小児 AIH 全国実態調査 
成人の AIH 全国調査では、54 施設、884 例

の調査票が回収された。診断年齢中央値は

63 歳で男女比は 1：5.2 で女性に多く、60 代

が最も高頻度であった。AIH の診断において

は、本邦の診療ガイドラインでの典型例は

78.1％、改訂版国際診断基準の確診例は

46.5％、簡易版国際診断基準での確診例は

58.5％であった。病理組織診断では、急性肝

炎 11.7%か 21.5％へと前回調査と比べ増加

していた。本邦の診療ガイドラインにおける

重症度では軽症 38.8％、中等症 43.5％、重

症 17.7％であった。 
AIH 以外の自己免疫性疾患の合併は 24.7％
で認め、前回（24.2%）とほぼ同様の頻度で

内訳も著変を認めなかった。一方、悪性疾患

の合併は 10.0％で、前回（7.1%）に比べ増

加しており、内訳も胃癌が 0.8%から 1.7％へ

増加し、肝癌が 1.8％から 0.7％へ減少してい
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た。治療に関しては、84.7%で副腎皮質ステ

ロイドによる治療が行われており、前回

（80.7%）と比べ増加していた。副腎皮質ス

テロイドの初期投与量（中央値）は 40 ㎎/日
で前回（30 ㎎/日）よりも増加していた。副

腎皮質ステロイド治療の効果は 97.6%で前

回（97.7％）と同様で、治療中の再燃率にも

差を認めなかった (22.9% vs. 24.3%, 
p=0.544)。 
小児の AIH 全国調査では、14 施設、35 症例

が集積された。男女比 1：3.5、年齢（中央値）

7 歳（8 か月～14 歳）、AIH の診断指針では

典型16例、非典型8例、不明11例であった。

初診時抗核抗体陰性 14 例、急性肝炎例 13
例と頻度が多かった。治療においてもアザチ

オプリンが 31 例で使用されていた。これら

調査から、成人と小児では臨床像が異なるこ

とが再度確認された。 
２）急性肝炎期 AIH の臨床、病理所見の評

価 
急性肝炎期 AIH の臨床上の特徴として抗核

抗体陰性、IgG が高値でないこともあり、そ

の場合、改定版国際診断基準や簡易型診断基

準スコアでは確定診断できないことが多い。

AIH は特異的な診断法がなく、急性肝炎の原

因検索で他の疾患を除外することが重要で

ある。また、病理学的所見では急性発症 AIH
はびまん性の肝細胞障害を示す急性肝炎像

で特徴付けられ、特に中心静脈周囲炎から領

域性の壊死である小葉中心性帯状壊死

(centrilobular necrosis)を来す症例が多いこ

と、慢性肝炎 AIH でも出現する形質細胞浸

潤、肝細胞ロゼット、emperipolesis を認め

る症例も多いこと、診断に肝生検が有用であ

るが、臨床経過と共に組織像も随時変化する

ことが診断を困難にすること、類似の組織像

を呈する薬物性肝障害(DILI)との鑑別が困

難な症例もあることが示された。しかし、

DLII においては好酸球浸潤、脂肪化が多く、

形 質 細 胞 浸 潤 、 interface hepatitis 、

emperipolesis は AIH に多く認められ、急性

発症のAITとDLIIの組織像は類似している

が、両者の鑑別に有用な組織所見の存在が示

唆された。 
３）重症度判定基準の見直し 
重症度判定基準の見直しについては、PT60%
について、急性肝不全・急性肝障害・ACLF
患者 121 例の検討から、INR 表記では 1.3
が妥当であることが示された。また、地図上

変化は予後との関連が乏しく、肝濁音界縮小

または消失についても客観性が乏しいこと

から項目から削除することとなった。新たな

基準では、臨床所見 2 項目、臨床検査所見 3
項目から重症度を判定するものに改訂した。

さらに、60 歳以上の高齢者では予後が不良

であることから、中等症においても専門機関

への紹介を考慮する旨を註記に記載した。 
４）重症 AIH の治療の現状評価 
全国調査で重症度の記載のあった 823 例の

うち、軽症 313 例（38.0%）、中等症 361
例（43.9%）、重症は 149 例（18.1%）であ

った。重症例の性別は男性 35 例、女性 114
例で、診断時年齢中央値は 65 歳（2-90 歳）。

重症例 149 例のうち 14 例（9.6%）が死亡・

肝移植の転帰をとり、死因は肝関連死・移植

が 8 例、感染が 4 例であった。重症例の治療

では、ほとんどの症例でステロイドが投与さ

れていた(138/147 例:94.6%)。また、約半数

（65/136 例：47.6%）ではステロイドパルス

療法が行われていた。アザチオプリンは

18/137 例（13.0%）、UDCA は 87/140 例

（62.1%）に投与されていた。重症例の治療

内容を生存例と死亡・移植例で解析すると、

ステロイド、ステロイドパルス療法、アザチ

オプリン、UDCA の割合には差がなく、ス

テロイドの初期投与量にも差がなかったが、

死亡または肝移植に至った症例でのステロ

イドの治療効果は 7/12 例（58.3%）にしかみ

られなかった。 
５）AIH の QOL 調査 
AIH では CHC に比べ疲労と活動に関する

QOL が低下していたが、PBC とは有意差を
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認めなかった。AIH 患者での QOL に関する

要因では、罹病期間が有意な負の相関を示し

たことから、罹病期間が長期の AIH では

QOL に配慮した診療が重要と考えられた。

今回の検討では、握力やサルコぺニアとの関

連は認めなかった。 
６）診療ガイドラインの改訂 
診療ガイドラインの改訂では、自己免疫性肝

炎（AIH）診療ガイドライン（2016）ver3
として追記、修正した。 
（ http://www.hepatobiliary.jp/modules/me
dical/index.php?content_id=14） 
 
（２）原発性胆汁性胆管炎（PBC）（田中研

究分担者、江川研究分担者） 
１）第 16 回原発性胆汁性胆管炎全国調査（廣

原淳子、仲野俊成、關壽人、岡崎和一） 
本邦における PBC 全国調査は、当班に所属

する関西医科大学の廣原研究協力者らによ

り、1980 年から継続して 15 回実施されてい

る。この全国調査によって本邦におけるPBC
患者多数例の実態および経過が明らかにな

り、指定難病である PBC に対する政策立案

に大きく貢献している。2015 年に第 16 回

PBC 全国調査を行い、既登録症例 2762 例と

新規登録 1415 例の報告が得られ、総登録症

例は 9919 例となった。 
このうち 8242 例を対象として、性差につい

て診断年代別に解析を行った。診断年次別の

男女比は 1980 年次 1:7.9 であったが、2014
年次では 1:4.1 と男性症例が年々漸増する傾

向にあった。診断時平均年齢は男性 59.6歳、

女性 56.3 歳で各臨床病期・各年代において

男性が高齢であった。長期予後には明らかな

性差があり男性の予後は不良であった。 
また、経過中肝細胞癌発生の有無につき確認

された 3965 例を対象として肝発癌の背景因

子につき検討した。肝細胞癌発生例の予後は

不良であり発癌に寄与する因子は男性・高

齢・組織学的進展であった。累積発癌率は男

性に高く、女性例では PBC 診断時の組織学

的病期・臨床病期が発癌に寄与する因子と考

えられたが、男性例では他の因子が発癌に寄

与していることが示唆された。 
２）軽症原発性胆汁性胆管炎患者における皮

膚掻痒感と健康関連 QOL（八木みなみ、田

中篤） 
肝予備能が保たれ肝硬変へ至っていない軽

症の PBC 患者でも、さまざまな自覚症状が

存在し QOL が低下している可能性が指摘さ

れている。この研究では昨年度行った日本人

PBC患者におけるQOL調査のサブ解析とし

て、軽症 PBC 患者における皮膚掻痒感・健

康関連 QOL を検討した。日本人 PBC 患者

ではおよそ 20〜50%が中等度以上の疲労、

皮膚掻痒感、認知機能低下などの症状を自覚

していた。重症例、軽症例に分けた分析では

重症例で有意に得点が上昇していたが、軽症

例でもそれぞれの領域で 20%以上の患者に

中等度以上の自覚症状を認めていることが

わかった。肝関連症状がなく、かつ肝予備能

が保たれている軽症PBC 患者においても健

康関連 QOL は低下していると考えられる。 
３）新潟県内の高齢発症 PBC に対する診療

実態（山際訓、高村昌昭） 
診断時65歳以上の症例は99例（女性79例、

年齢の中央値 69 (65-82)歳）、65 歳未満の症

例は 260 例（女性 234 例、52 (28-64)歳）で

あり、症候性の比率、診断時 ALP 値とγ-GT
値などに有意差は認めなかったが、診断時

Alb 値と血小板値は 65 歳以上で有意に低下

していた。治療選択では、UDCA とベザフ

ィブラート（BF）併用例は 11 例（11.1％）

vs。71 例（27.3％）と高齢者で有意に少な

かった。治療反応性は、UDCA 単独投与例、

UDCA+BF 併用例ともに良好であり、

UK-PBC risk score にも有意差は認めなか

った。PBC 診断時 65 歳以上の症例では、BF
を併用された症例が有意に少なかったが、診

断時の検査所見や治療反応性、長期予後は

65 歳未満の症例と同等であった。 
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４）高齢診断 PBC 患者における予後規定因

子の検討（高村昌昭、寺井崇二、木村成宏） 
高齢で診断される PBC 患者が近年増加して

いる。PBC 193 例(観察期間の中央値:3831
日)を対象とし、高齢診断群（83 例）と非高

齢診断群（110 例）で予後を比較検討したと

ころ、高齢診断群では肝機能障害が軽度で肝

予備能が保たれていた。観察期間が延長した

ことで死亡例が増加し、全生存率は高齢診断

群で不良であったが、半数以上が肝関連死以

外の死亡であり、高齢診断が独立した予後規

定因子とはならなかった。 
５）傾向スコア（プロペンシティスコア）を

用いた PBC 患者へのベザフィブラート投与

効果の解析（松崎靖司、本多彰） 
PBC 患者に対するベザフィブラート(BF)の
長期予後改善効果を明らかにするために，

UDCA 単独投与または UDCA+BF 併用投与

が行われた 680 例を対象として，傾向スコア

（プロペンシティスコア）を用いた BF 投与

によるハザード比の計算を行った。その結果，

１年間の UDCA 単独投与後の血清総ビリル

ビン値が正常範囲にある症例において，BF
使用によるハザード比が 0.09 と有意な改善

効果を認めた。重症化する以前の PBC であ

れば，BF の併用は有意に予後を改善する可

能性が示唆された。 
６）原発性胆汁性胆管炎（PBC）のウルソデ

オキシコール酸（UDCA）投与後における 
組織的進展因子の検討（吉治仁志、浪崎正、

藤永幸久） 
PBC患者 302例のうち sequential biopsyに

よる組織学的検討が可能であった 35 例を対

象とした検討により、Nara 基準を指標とし

た UDCA 反応性が組織学的進展と関連し、

UDCA 投与 1 年後のγGTP 値が組織学的進

展の予測因子になり得ることを見出した。 
７）PBC の高コレステロール血症は治療す

べきか？（向坂彰太郎、竹山康章） 
PBC 患者は，高コレステロール血症を合併

しやすいが，死因としては，肝関連死が多く，

高コレステロール血症自体は，死因へのリス

ク因子になり難い。心血管関連の危険因子が

無ければ，高コレステロール血症の治療は不

要である。 
８）原発性胆汁性胆管炎合併骨粗鬆症に対す

るデノスマブ治療の有効性ならびに安全性

の検討：ゾレドロン酸との無作為化比較試験

（DELTA Study）（荒瀬吉孝） 
PBC には高率に骨粗鬆症を合併するが、そ

の治療手段は一定せず、十分なエビデンスが

得られていない。本研究では原発性胆汁性胆

管炎合併骨粗鬆症に対するデノスマブ治療

の有効性と安全性を、ゾレドロン酸との無作

為化比較試験によって検証することを目的

とする。2020 年 5 月までに、計 33 例が無作

為に割り付けられた（デノスマブ投与群 17
例、ビスホスホネート製剤 16 例）。試験期

間は 2022 年 3 月 31 日まで（エントリー期

間は 2021 年 3 月 31 日まで）であり、現在

試験継続中である。これまでに重篤な副作用

は報告されていない。９）原発性胆汁性胆管

炎に対する肝移植後予後因子に関する多施

設前向き研究（江川裕人、小木曽智美） 
PBC に対する生体肝移植において、DSA 制

御により生命予後を改善し、初期免疫抑制選

択により再発を予防する戦略の正当性を立

証するために、前向き研究で検証する。現在

２５症例が登録された。自施設の３例で術前

抗体強陽性であったが、リツキサン脱感作で

抗体関連拒絶を回避しえた。これらの症例で

抗ドナー抗体は消失した。そのうちの一例に

おいて、IgG のサブクラスを追跡したところ、

クラス Iは変化がなかったがクラス IIは IgG
１優勢から IgG２優勢に変化していた。 
この脱感作・肝移植後のサブクラススイッチ

は脱感作の機序の一つとして興味深い知見

であり、今後も前向き症例登録・経過観察を

継続する。 
 
（３）肝内結石・硬化性胆管炎（田妻研究分

担者、長谷川研究分担者） 
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１）肝内結石全国疫学調査 
本調査において把握できた肝内結石症の特

徴と診断、治療の現状は、①症例数は横ばい

で胆道再建既往の二次性の増加、②腹部超音

波検査、MRI/MRCP、ERC、バルン ERC、

PTC、PTCS による描出率 80％、③に内視

鏡治療の増加が顕著であった。 
２）硬化性胆管炎疫学調査と診療指針 
①PSC レジストリ構築が完了して多施設共

同レジストリ研究体制が整った。 
②小児 PSC 実態調査 
小児期発症 PSC 患者では、予後悪化因子と

して自己免疫性肝炎合併であることが示唆

された。 
③IgG4-SC 診療ガイドライン 
本研究班と岡崎班との共同作業として、

Clinical practice guidelines for IgG4-SC を

策定し、今後は 2012 年診断基準の改訂が必

要と考えられた。 
 
（４）門脈血行異常症（橋爪研究分担者） 
１）門脈血行異常症定点モニタリングの

EDC 化 
平成 24 年度からおこなっている門脈血行異

常症に関する定点モニタリング調査は、当初、

研究班の班員所属施設で開始し、平成 27 年

度からは門脈圧亢進症学会の評議員の先生

方の協力を依頼し、症例登録を推進してきた

が、いまだその症例数は、実際の症例数より

少なく、大きな乖離がある。 
全国からの症例の登録をよりスムーズに行

うためには、データ入力から解析までが迅速

におこなえるシステムが望まれる。 
そこで東京医大の古市先生を中心にViedoc4
というアプリケーションを用いた定点モニ

タリングの EDC 化をおこなった。現在、デ

モ版が完成し、協力会員のデモ操作にて問題

ないことを確認し、各施設での倫理委員会承

認の後、運用を開始する予定である。 
２）門脈血行異常症に関する全国疫学研究 

疫学研究としては前回 2015 年度調査の解析

が報告され、1999 年、2005 年、2015 年の

全国調査での主要症状、臨床所見、予後には

著変がないことが報告された。今回定点モニ

タリングと臨床調査個人票の査所見、転帰は

最近 15 年間に大きな変化を認めなかった。

また、BCS の特徴としては、飲酒歴、喫煙

歴の高さが示された。またこれまで行われて

きた定点モニタリングを EDC 化システムに

登録をすることが報告された。2016 年以降

に門脈血行異常症と診断された新患の登録

を、協力施設からお願いする旨の発表があっ

た。 
３）Budd-Chiari 症候群に対する直達手術に

おける MRI 血管イメージングの有用性につ

いての検討 
未だ有効な治療法のない Budd-Chiari 症候

群において、國吉らの開発している肝静脈形

成術は有効な治療法であることが報告され

てきた。今回、稲福らは MRI を用いた多時

相の血管イメージである 4D PCA(phase 
contrast angiography)の心血管病変の血行

動態把握を行い、術前に適応と手術戦略を立

てる上で有効であった症例を提示した。今後、

この手法により手術の適応と治療戦略を決

める上で有用な方法を考えられた。 
４）IPH 脾摘症例の長期予後に関する研究 
九州大学における特発性門脈圧亢進症患者

の脾摘症例においてその長期予後の報告が

なされた。 汎血球減少および巨脾により難

治性となった特発性門脈圧亢進症に起因す

る食道胃静脈瘤に対して、脾摘を行い 5 年以

上の比較的長期経過例の報告であった。血小

板、白血球数は脾摘後、長期に保たれており、

門脈圧亢進症による難治性の食道胃静脈瘤

も脾摘により、縮小あるいは消失し、長期的

にも静脈瘤の再発は抑えられていた。しかし

ながら、長期経過の中では門脈血栓の再燃を

きたす症例もあり、抗凝固療法が長期的にも

必要な症例が認められた。今後、ガイドライ

ン等にも付記する必要があると考えられる。 
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５）門脈血行異常症における献体保存センタ

ーの現況と今後の展望 
検体保存センターに集積された検体の遺伝

子解析に関する研究に関しては、九州大学の

倫理審査委員会の承認のもと、さまざまな研

究を行ってきた。今後の利用においては、日

本門脈圧亢進症学会にて研究内容を公募す

るとともに、そのニーズに合わせて新規の倫

理委員会の承認を得てゆく予定であること

が報告された。 
 
（５）急性肝不全（持田研究分担者、井戸研

究分担者） 
本研究班が 2011 年に発表した急性肝不全の

診断基準に準拠して，2016~18 年に発症した

急性肝不全および LOHF の全国調査を実施

した。急性肝不全 781 例（非昏睡型 480 例，

急性型 182 例，亜急性型 119 例）と LOHF 22
例の計 803 例が登録され，肝炎症例は 640
例（非昏睡型 393 例，劇症肝炎急性型 119
例，亜急性型 108 例，LOHF 20 例），肝炎

以外の症例が 163 例（非昏睡型 87 例，急性

型 63 例，亜急性型 11 例，LOHF 2 例）であ

った。2016~18 年の症例も 2010~2015 年の

症例と同様に，2009 年までの肝炎症例に比

較すると，各病型でウイルス性の比率が低下

し，薬物性，自己免疫性および成因不明の症

例が増加していたが，特に B 型キャリア例の

減少が顕著であった。肝炎症例は非昏睡型を

除くと内科治療による救命率が低率であっ

た。肝炎以外の症例はどの病型も肝炎症例よ

り予後不良であった。免疫抑制・化学療法に

よる再活性化例は，HBs 抗原陽性が 10 例，

既往感染が 7 例で，誘因はリツキシマブを含

む化学療法，その他の化学療法，免疫抑制療

法と多彩であった。合併症の頻度，内科的治

療に関しては 2015 年までと著変がなかった。

肝移植は肝炎症例では非昏睡例が 9 例

（2.3%），急性型が 23 例（19.3%），亜急

性型が 38 例（35.2%），LOHF が 3 例（15.0%）

で，肝炎以外の症例は 11 例（6.7%）で行わ

れていた。 
 
（６）その他 
１）研究班ホームページ作成 
本研究班が研究対象としている疾患のうち

AIH、PSC、PBC、バッド・キアリ症候群、

特発性門脈圧亢進症の５疾患は指定難病で

あり、これら５疾患をふくめた各疾患につい

ての研究成果や知識の一般、及び医療従事者

への周知・普及を目的として、2016 年秋に

研究班ホームページを立ち上げ、この 3 年間

も運営を続けている。

（http://www.hepatobiliary.jp）。ここでは

一般向けに各疾患の分かりやすい解説や指

定難病制度についての説明を記載し、加えて

医療従事者向けの専門的な説明、一般向けの

講演会の案内も掲載している。また、一般お

よび医師からのメールで受け付けている。 
 
Ｄ．研究発表 
【書籍】 

1. Bile acid in gastroenterology, Bile 
acid and gallstones: Epidemiology, 
Pathogenesi, diagnosis, and 
management. 2017, Springer, Tazuma 
S. 

2. 診療ガイドライン
UP-TO-DATE2018-2019、自己免疫性肝炎、
2018、メディカルビュー社、大平弘正 

3. 今日の治療指針、自己免疫性肝炎、2018、
医学書院、大平弘正 

4. 私の治療 2017-18 年度版、自己免疫性
肝炎、2017、日本医事新潮社、大平弘
正 

5. プリンシプル消化器疾患の臨床 4 こ
こまできた肝臓病診療、自己免疫性肝
炎、2017、中山書店、大平弘正 

6. 肝疾患治療マニュアル、肝疾患治療の
実践 ～ガイドラインの一歩先へ～ 
原発性胆汁性胆管炎、2017、南江堂、
田中 篤 

7. Bile Acids in Gastroenterology, Bile 



8 

 

Acids and Cholestatic Liver Disease 
1: Primary Biliary Cholangitis (PBC). 
2017, Springer, Tanaka A. 

8. 別冊 医学のあゆみ「胆膵疾患診療の
進歩」、硬化性胆管炎の診療の進歩、
2017、医歯薬出版、田中 篤 

9. Pathology of the Bile Duct、
Immunopathology of Biliary Atresia、
2017、Kenichi Harada 

10. 小児臨床肝臓学-臨床と肝臓、原発性硬
化性胆管炎、2017、東京医学社、梅津
守一郎、藤澤知雄 

11. プリンシプル消化器疾患の臨床3 ここ
まできた肝臓病診療、Ⅱ章 検査・診断 
画像診断 内視鏡検査、2017、中山書
店、古市好宏、國分茂博 

12. 日本臨牀 75 巻増刊号 4、Budd-Chiari
症候群、2017、日本臨床社、古市好宏、
森安史典 

13. 日本医事新報 No.4866、第 69 回 肝
動脈化学塞栓術後の暗赤色吐物…診断
は？、2017、日本医事新報社、古市好
宏、小林功幸 

14. Clinical Investigation of Portal 
Hypertension, Surgical 
Treatment:Laparoscopic Splenectomy, 
2018, Springer, Makoto Hashizume and 
Tomohiko Akahoshi. 

15. 消化器疾患最新の治療 2019-2020、急
性肝不全、劇症肝炎、2019、南江堂、
森内昭博、井戸章雄 

16. 最新ガイドライン準拠 消化器疾患 
診断・治療指針、肝疾患/びまん性肝疾
患 劇症肝炎、2018、中山書店、森内
昭博、井戸章雄 

17. 消化器疾患 診断・治療の指針、自己
免疫性肝疾患、2018、中山書店、大平
弘正 

18. 消化器疾患の最新医療、自己免疫性肝
炎の病態と治療 最新の知見、2018、
先端医療技術研究所、大平弘正 

19. IgG4-Related Sclerosing Cholangitis, 
IgG4-Related Sclerosing 
Cholangitis: Epidemiology, 2018, 
Springer, Tanaka A. 

20. カラーアトラス 病理組織の見方と鑑

別診断 第６版、第５章消化器系（７）
胆道、2018、医歯薬出版、原田憲一 

21. Clinical investigation of portal 
hypertension, Liver and spleen 
stiffness measurement, 2018, 
Yoshihiro Furuichi, Fuminori 
Moriyasu. 

22. 診療ガイドライン UP-TO-DATE 
2020-2021、急性肝不全・遅発性肝不全、
2020、メディカルビュー社、中山伸朗、
持田 智 

23. 診療ガイドライン UP-TO-DATE 
2020-2021、自己免疫性肝炎、2020、メ
ディカルビュー社、大平弘正 

24. 日本臨床2020第 78巻第1号、特集 自
己免疫性肝疾患 II 基礎 遺伝子、
2020、日本臨床社、中村 稔 

25. 別冊日本臨床 No.10 消化管症候群（第
3版）（Ⅱ）その他の消化管疾患を含
めて、食道・胃静脈瘤、2020、日本臨
床社、古市好宏 

26. 指定難病ペディア 2019、バッドキアリ
症候群（指定難病９１）、2019、日本
医師会、橋爪 誠、赤星朋比古 

27. 指定難病ペディア 2019、特発性門脈圧
亢進症（指定難病９２）、2019、日本
医師会、橋爪 誠、赤星朋比古 

28. 新臨床静脈学、Budd-Chiari 症候群、
2019、株式会社メディカルビュー社、
稲福 斉 

29. Clinical Investigation of Portal 
Hypertension, Chapter 18 
Conservative treatment: Balloon 
tamponade, 2019, Springer, Ohta M, 
Inomata M, Kitano S. 

30. Clinical Investigation of Portal 
Hypertension, Chapter 22 Endoscopic 
treatment of esophageal varices: 
Kitano method, 2019, Springer, Ohta 
M, Inomata M, Kitano S. 

31. 肝硬変治療マニュアル、自己免疫性肝
疾患による肝硬変（AIH、PBC）、2019、
南江堂、大平弘正 

32. 内科学書、自己免疫性肝炎、2019、中
山書店、大平弘正 

33. 原発性肝癌取扱い規約 第 6版 補訂
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版、原発性肝癌取扱い規約、2019、金
原出版、原田憲一ほか 原発性肝癌取
扱い規約委員会 

34. 内科学書 改訂第 9版、Vol.4  消化
管・腹膜疾患 肝・胆道・膵疾患  １ 
肝疾患    肝臓の構造と機能、2019、
中山書店、高橋健太、原田憲一 

 

【雑誌】 

1. 消化器・肝臓内科、1(6)、PBC の病名
変更－「肝硬変」から「胆管炎」へ－、
2017、田中 篤、滝川 一 

2. Hepatology Research, 47, Diagnosis 
and treatment guidelines for 
aberrant portal hemodynamics : The 
Aberrant Portal Hemodynamics Study 
Group supported by the Ministry of 
Health, Labor and Welfare of Japan. 
2017, Moriyasu F, Furuichi Y, et al. 

3. 手術、71、腹腔鏡下血行遮断術にて止
血がえられた出血性直腸静脈瘤の一例、
2017、富川盛雅、橋爪 誠 他 

4. Internal medicine: 臨床雑誌、119、
門脈血行異常症（肝内血行異常：門脈
圧亢進、でも肝硬変ではなさそう（特
集 肝臓を診る：肝臓病のキモ）、2017、
赤星朋比古、橋爪 誠 

5. J Hepatobiliary Pancreat Sci, 24(4), 
No negative impact of serum IgG4 
levels on clinical outcome in 435 
patients with primary sclerosing 
cholangitis from Japan. 2017, Tanaka 
A, Tazuma S, Nakazawa T, Isayama H, 
Tsuyuguchi T, Inui K, Takikawa H. 

6. J Gastroenterol, 52(3), 
Evidence-based clinical practice 
guidelines for cholelithiasis 2016. 
2017, Tazuma S, Unno M, Igarashi Y, 
Inui K, Uchiyama K, Kai M, Tsuyuguchi 
T, Maguchi H, Mori T, Yamaguchi K, 
Ryozawa S, Nimura Y, Fujita N, Kubota 
K, Shoda J, Tabata M, Mine T, Sugano 
K, Watanabe M, Shimosegawa T. 

7. J Gastroenterol, 52(2), Wisteria 
floribunda agglutinin-sialylated 

mucin core polypeptide 1 is a 
sensitive biomarker for biliary 
tract carcinoma and intrahepatic 
cholangiocarcinoma: a multicenter 
study. 2017, Shoda J, Matsuda A, 
Shida T, Yamamoto M, Nagino M, 
Tsuyuguchi T, Yasaka T, Tazuma S, 
Uchiyama K, Unno M, Ohkohchi N, 
Nakanuma Y, Kuno A, Narimatsu H. 

8. Clin Gastroenterol Hepatol, 15(6), 
Clinical Features, Response to 
Treatment, and Outcomes of 
IgG4-Related Sclerosing Cholangitis. 
2017, Tanaka A, Tazuma S, Okazaki K, 
Nakazawa T, Inui K, Chiba T, Takikawa 
H. 

9. PLoS One, 12(1), Association between 
Social Relationship and Glycemic 
Control among Older Japanese: JAGES 
Cross-Sectional Study. 2017, 
Yokobayashi K, Kawachi I, Kondo K, 
Kondo N, Nagamine Y, Tani Y, Shirai 
K, Tazuma S. 

10. 胆と膵、Vol.38/No.6、本邦における原
発性硬化性胆管炎と IgG4 関連硬化性
胆管炎の現状 －硬化性胆管炎の診療
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