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Ａ. 研究目的 

 2004 年に厚生労働省強皮症調査研究班に

より「強皮症における診断基準・重症度分

類・治療指針」が作成され、2007 年に改訂

された。2010 年には EBM に基づいた「全

身性強皮症診療ガイドライン」が公表され

た。欧米の全身性強皮症の診断基準の改定

および治療の変化に対応するため、我々は

「全身性強皮症・限局性強皮症・好酸球性筋

膜炎・硬化性萎縮性苔癬の診断基準・重症度

分類・診療ガイドライン」を完成させ、2016

年に発表した。我々の策定した全身性強皮

症・限局性強皮症・好酸球性筋膜炎・硬化性

萎縮性苔癬の診断基準・重症度分類・診療ガ

イドラインの妥当性を評価し、これらの診

断基準・重症度分類・診療ガイドラインの次

回改訂にむけて検討を行う。 

 

Ｂ. 研究方法 

 各疾患、各臓器毎に分担研究者・研究協力

者の中からエキスパートを選出し、担当を

決定した。班会議、メール会議を頻回に行い、
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今年度は昨年度に引き続き全身性強皮症診

断基準の妥当性に関する検討、全身性強皮

症の各臓器毎に重症度分類の妥当性・有用

性に関する検討を行った。また、全身性強皮

症のアンケート調査を行い、症例数、診断基

準、重症度分類に関する検証を行った。さら

に限局性強皮症・好酸球性筋膜炎・硬化性萎

縮性苔癬のアンケート調査の結果をもとに

診断基準、重症度分類に関する検証を行っ

た。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究に関し、倫理面で特に問題となる点

はない。 

 

Ｃ. 研究結果 

 全身性強皮症の診断基準に関しては臓器

毎、各疾患毎に感度・特異度について検証を

行った。我々が 2016 年に策定した全身性強

皮症診断基準を満たさなかった症例につい

て、どの項目を満たさなかったか検討し、評

価した。また、我々が策定した診断基準によ

って全身性強皮症と診断された患者および

全身性強皮症以外の膠原病患者のうち抗

ARS 抗体陽性の患者について検出し、その

病態の検討を行った。また、各班員の所属す

る機関を中心に症例を集積し、皮膚硬化や

肺機能を含む臨床症状の発症頻度や経時的

変化を解析するとともに、早期重症例患者

については１年毎の追跡調査を行った。全

身性強皮症に対する手指のリハビリテーシ

ョンの短期および長期的効果を検討した。

さらに、全身性強皮症の診療を行っている

と考えられる拠点施設に対し全国アンケー

ト調査を実施し、症例数を調査するととも

に診断基準、重症度分類、診療ガイドライン

の認知度を検証した。   

限局性強皮症・好酸球性筋膜炎・硬化性萎

縮性苔癬の症例数、診断基準、重症度分類は、

昨年度実施した各疾患毎の診断基準・重症

度分類・診療ガイドラインに関するアンケ

ート調査に対する各施設からの回答に基づ

き各疾患の実態を把握するとともに予後や

QOL の改善を目的として分析を行った。さ

らに各疾患の診断基準、重症度分類、診療ガ

イドラインが役に立ったという評価をしな

かった施設に対し追加アンケートを実施し

た。 

 

Ｄ. 考 案 

 我々が 2016年に策定した全身性強皮症診

断基準では EULAR/ACR 新分類基準に含まれ

る項目のうち爪郭部の毛細血管異常が小基

準として加わった。これにより診断制度の

向上が期待されたが、小基準のいずれかあ

るいは複数の項目を満たしているにも関わ

らず手指の皮膚硬化がない早期例が除外さ

れ、病変が進行する症例があることが明ら

かとなった。この点は今後の診断基準の改

訂において検討すべき事項である。 

抗 ARS 抗体陽性の患者について全身性強

皮症の発症頻度や臨床的特徴を評価するこ

とができた。 

 日本人の全身性強皮症重症例の前向き検

討においては、皮膚硬化や間質性肺疾患に

対する治療として大半の場合にステロイド、
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免疫抑制剤が使用され、病勢コントロール

のために免疫抑制療法が長期間必要である

ことが示唆された。日本人強皮症患者の皮

膚硬化、間質性肺炎、血管病変に関して経時

的に臨床経過や治療反応性を評価すること

ができた。 

 全身性強皮症患者における手指機能の短

期経過および長期経過の検討により線維化

病変と血管病変の両者の病変が手指 ROM 低

下に関連することが示唆され、長期の手指

ROM 維持、改善のリハビリテーションは QOL

維持、改善につながる重要な役割があるこ

とが改めて示された。 

 全身性強皮症のアンケート調査を行い、

症例数を調査し、診断基準の感度および臓

器毎の重症度の調査を実施した。重症度分

類 2（moderate）以上と診断された症例の割

合で皮膚硬化が最も多かった。 

限局性強皮症・好酸球性筋膜炎・硬化性萎

縮性苔癬のアンケート追加調査については、

各疾患に共通して重症度を客観的に評価す

る指標の開発、治療薬の量や典型的な画像

所見の提示を求める意見があった。今後本

研究班でエキスパートオピニオンを集約・

反映することでより実践的なガイドライン

にすることが急務である。また限局性強皮

症・好酸球性筋膜炎・硬化性萎縮性苔癬は症

例数が少なく、認知度が低いことから更な

る啓蒙が必要である。 

 

Ｅ. 結 論 

 我々が 2016年に策定した全身性強皮症の

診断基準について早期例・軽症例について

は症例数が少なく未だ検証が不十分である

が、早期治療が全身性強皮症の治療経過を

大幅に改善することからも検証を継続し、

早期例・軽症例の感度・特異度を高める必要

がある。 

 全身性強皮症と診断された患者のうち少

数ではあるものの抗 ARS 抗体陽性例が存在

することがわかった。症例数が少ないため、

症例数の集積を待って検証を行う必要があ

る。 

全身性強皮症患者に対する長期の手指

ROM 維持、改善のリハビリテーションは QOL

維持、改善につながると考えられる。 

 全 身 性 強 皮 症 の 重 症 度 分 類 で 2 

(moderate)以上の頻度が高かった皮膚硬化、

上部消化管病変、肺病変は認定基準に含ま

れているが、血管病変は認定基準に含まれ

ておらず、今後の助成の認定基準の課題と

考えられた。また、同様に認定基準に含まれ

ていない全身一般や関節についても、より

正確な評価が必要と思われた。 

限局性強皮症・好酸球性筋膜炎・硬化性萎

縮性苔癬のアンケート調査を通じて診断基

準、重症度分類、診療ガイドラインの次の改

訂点が示唆されたことから同様のアンケー

ト調査を今後も実施していく必要がある。 

 

Ｆ. 健康危険情報 

 特になし 
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支部学術大会より 大会を終えて、マ

ルホ皮膚科セミナー,257:14-16,2019 

 

２、学会発表 

1. 梶原一亨、神人正寿、牧野雄成、牧野貴

充、尹 浩信。「全身性強皮症における

cobble stone appearance の意義」 

2019.4.15-17 第 63 回日本リウマチ学

会総会・学術集会（京都） 

2. 牧野雄成、尹 浩信。「全身性強皮症の

線維化病態の対して platelet-derived 

growth factor receptor (PDGFR)阻害

剤が与える影響の検討」 

2019.4.15-17 第 63 回日本リウマチ学

会総会・学術集会（京都） 

3. 宇都宮 慧、長谷川 稔、浅野善英、石

川 治、遠藤平仁、川口鎮司、桑名正隆、

後藤大輔、佐藤伸一、高橋裕樹、竹原和

彦、田中住明、藤本 学、尹 浩信。「本

邦における全身性強皮症早期重症例の

臨 床 症 状 の 多 施 設 前向 き 研 究 」

2019.4.15-17 第 63 回日本リウマチ学

会総会・学術集会（京都） 
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4. 尹 浩信。「強皮症調査研究班の研究活

動について」2019.4.15-17 第 63 回日本

リウマチ学会総会・学術集会（京都） 

5. 増田未散、岩本憲子、野口あかね、得能

香菜子、中原智史、尹 浩信。「気付か

れにくい褥瘡発生リスクの検討」 

2019.5.11 第 16回日本褥瘡学会九州・

沖縄地方会（小倉） 

6. 藤澤康弘、舩越 建、浅井 純、島内隆

寿、藤井一恭、加藤則人、尹 浩信。「皮

膚科受診した進行期非メラノーマ皮膚

がんの全国調査」2019.5.24-25 第 35

回日本皮膚悪性腫瘍学会学術大会（神

戸） 

7. 藤澤康弘、浅井 純、島内隆寿、藤井一

恭、加藤則人、尹 浩信。「日本皮膚悪

性腫瘍学会予後統計委員会で集計した

本邦における悪性黒色腫 4594 例の解

析」2019.5.24-25 第 35 回日本皮膚悪

性腫瘍学会学術大会（神戸） 

8. 金丸 央、佐藤 荘、福島 聡、尹 浩

信、審良静男。「腫瘍免疫における転写

因子 BATF2 の IL-12p40 発現促進の機

序について」2019.5.24-25 第 35 回日

本皮膚悪性腫瘍学会学術大会（神戸） 

9. 田中憲一郎、梶原一亨、山下智香、青井 

淳、伊方敏勝、尹 浩信。「鼠径部に生

じた Merkel 細胞癌の 1 例」2019.5.24-

25 第 35 回日本皮膚悪性腫瘍学会学

術大会（神戸） 

10. 梶原一亨、浦田和美、田中憲一郎、井上

久仁子、尹 浩信。「根治術 10 年後に

再発を認め、各種化学療法を施行した

乳房外 Paget 病の 1 例」2019.5.24-25 

第 35 回日本皮膚悪性腫瘍学会学術大

会（神戸） 

11. 藤井一恭、島内隆寿、浅井 純、藤澤康

弘、尹 浩信、加藤則人。「皮膚リンパ

腫 全国症例数調査の結果」2019.5.24-

25 第 35 回日本皮膚悪性腫瘍学会学

術大会（神戸） 

12. 藤澤康弘、浅井 純、島内隆寿、藤井一

恭、加藤則人、尹 浩信。「悪性黒色腫

調査結果（2018 年報告）」2019.5.24-25 

第 35 回日本皮膚悪性腫瘍学会学術大

会（神戸） 

13. 牧野雄成、Maria Trojanowska、尹 浩

信。「全身性強皮症の皮膚硬化モデルマ

ウスにおける抗 CTGF 抗体の効果の検

討」2019.5.31-6.1 第 51 回日本結合

組織学会学術大会（東京） 

14. Yamazaki N, Yokota K, Uhara H, Fujisawa 

Y, Takenouchi T, Kiyohara Y, Uchi H, 

Saruta H, Ihn H, Inozume T, Watanabe D, 

Takahashi A, Fukushima S, Tanaka M, Isei 

T.  Final results from phase II of 

combination (combo) with canerpaturey 

(C-REV, formerly HF10), an Oncolytic 

Viral Immunotherapy, and Ipilimumab in 

patients with unresectable or metastatic 

melanoma after anti-PD-1 

therapy.2019.5.31-6.4 55 th ASCO 2019 

(Chicago) 

15. 徳澄亜紀、市原麻子、牧野公治、工藤昌

一郎、坂本理恵子、田村 博、尹 浩信。

「プロプラノール内服により症状寛解
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に 至 っ た Kaposiform 

hemangioendothelioma の 1 例」2019.6.6-

9 第 118 回日本皮膚科学会総会（名古

屋） 

16. 藤澤康弘、浅井 純、島内隆寿、藤井一

恭、加藤則人、尹 浩信。「AJCC 新病

気分類第 8 版による日本人悪性黒色腫

3097 症例の分類」2019.6.6-9 第 118 回

日本皮膚科学会総会（名古屋） 

17. 池田 勇、尹 浩信。「照明装置の演色

性についての考察」2019.6.6-9 第 118

回日本皮膚科学会総会（名古屋） 

18. 澤村創一郎、新森大祐、徳澄亜紀、青井 

淳、福島 聡、尹 浩信。「関節リウマ

チ治療中に発症した多中心性細網組織

球症の 1 例」2019.6.6-9 第 118 回日本

皮膚科学会総会（名古屋） 

19. 渡邉千夏、本多教稔、中山若菜、牧野貴

充、尹 浩信。「採皮部に生じた瘢痕癌

の 1 例」2019.6.6-9 第 118 回日本皮膚

科学会総会（名古屋） 

20. 福岡聖菜、梶原一亨、谷川広紀、尹 浩

信。「下腿に生じた clear cell acanthoma

の 1 例」2019.6.6-9 第 118 回日本皮膚

科学会総会（名古屋） 

21. 丸田志野、伊方敏勝、岡本 健、尹 浩

信。「糖尿病性潰瘍に人工血管腸管内穿

破を合併した 1 例」2019.6.6-9 第 118

回日本皮膚科学会総会（名古屋） 

22. 野口博光、松本忠彦、比留間政太郎、加

納 塁、福島 聡、尹 浩信。「ホスラ

ブコナゾールで治療した Candida 

parapsilosis による真菌性黒色爪」 

2019.6.6-9 第 118 回日本皮膚科学会総

会（名古屋） 

23. 宮下加奈子、工藤恵理奈、松尾敦子、城

野昌義、野口博光、松本忠彦、比留間政

太郎、尹 浩信。「ボリコナゾールで治

療した Exophiala jeanselmei による黒色

菌糸症」2019.6.6-9 第 118 回日本皮膚

科学会総会（名古屋） 

24. 中島聡子、宮下 梓、木村俊寛、岡本真

一郎、尹 浩信。「ステロイド投与中に

アスペルギルスと結核菌による日和見

感染症を合併した 1 例」2019.6.6-9 第

118 回日本皮膚科学会総会（名古屋） 

25. 金丸 央、佐藤 荘、福島 聡、尹 浩

信、審良静男。「皮膚科疾患における転

写因子 BATF ファミリーの意義とその

応用」2019.6.6-9 第 118 回日本皮膚科

学会総会（名古屋） 

26. 梶原一亨、尹 浩信。「乳房外パジェッ

ト病における血清 cell free DNA 濃度に

ついての検討」2019.6.12-14 日本がん

分子標的治療学会学術集会（大阪） 

27. 本多教稔、福島 聡、尹 浩信。「ステ

ロイドパルス療法で改善した減汗性コ

リン性蕁麻疹の 1 例」2019.6.14-16 第

68 回日本アレルギー学会学術大会（東

京） 

28. 福島 聡、本多教稔、尹 浩信。「デュ

プリマブによって多形紅斑型中毒疹を

生じた 1 例」2019.6.14-16 第 68 回日本

アレルギー学会学術大会（東京） 

29. katsunari Makino, Jinnin Masatoshi, 

Hironobu Ihn.  The role of microRNA let-
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7a to the excessive production of type I 

collagen in systemic sclerosis.2019.7.17-19 

第 21 回日本 RNA 学会（東京） 

30. 渡邉千夏、本多教稔、金澤早織、福島 

聡、尹 浩信。「成人発症の多発した

tufted angioma の 1 例」2019.7.27-28 第

37 回日本病皮膚科学会総会・学術大会

（熊本） 

31. 金丸 央、佐藤 荘、福島 聡、尹 浩

信、審良静男。「転写因子 BATF2 の IL-

12p40 発現促進機構」2019.8.21-23 第

23 回日本がん免疫学会総会（高知） 

32. 栗山春香、福島 聡、木村俊寛、石橋卓

行、門久美菜、久保陽介、中原智史、宮

下 梓、猪爪隆史、塚本博丈、Zhang 

Rong、植村靖史、千住 覚、西村泰治、

尹 浩信。「悪性黒色腫に対する 4-1BB

リガンド導入 iPS 細胞由来ミエロイド

ラインを用いた免疫療法」2019.8.21-23 

第 23 回日本がん免疫学会総会（高知） 

33. 中原智史、田中憲一郎、梶原一亨、増口

信一、尹 浩信。「下半身不随の方に発

症した臀部の褥瘡感染〜2 症例の治療

経過と差異〜。2019.8.23-24 第 21 回日

本褥瘡学会学術集会（京都） 

34. 梶原一亨、金澤早織、渡邉千夏、城野剛

充、尹 浩信。「インフリキシマブ投与

中に肺クリプトコッカス症を合併した

乾癬性関節炎の 1 例」2019.8.30-31 第

34 回日本乾癬学会（京都） 

35. 森田明理、奥山隆平、加藤則人、立石千

晴、益田浩司、小川英作、牧野貴充、西

田絵美、鶴田大輔、尹 浩信。「乾癬性

関節炎患者を対象とした adalimumab の

有効性の検討」2019.8.30-31 第 34 回日

本乾癬学会（京都） 

36. 渡邉千夏、梶原一亨、尹 浩信。「セク

キヌマブ加療中に間質性肺炎を発症し、

イキセキズマブ加療中に間質性肺炎が

出現していない尋常性乾癬の 1 例」

2019.8.30-31 第 34 回日本乾癬学会（京

都） 

37. 牧野貴充、尹 浩信、中川基生、奥山隆

平、加藤則人、立石千晴、益田浩司、小

川英作、西田絵美、鶴田大輔、森田明理。

「乾癬性関節炎における MRI を用いた

ア ダ リ ム マ ブ の 有 効性 の 検 討 」

2019.8.30-31 第 34 回日本乾癬学会（京

都） 

38. 澤村創一郎、牧野雄成、尹 浩信。「全

身性強皮症における I 型コラーゲン発

現の特徴と IL-22 による microRNA を

介した病態への関与」2019.9.7-8 第 71

回日本皮膚科学会西部支部学術大会

（高知） 

39. 徳澄亜紀、梶原一亨、牧野雄成、三宅大

我、尹 浩信。「鼻先部に生じた血管肉

腫の 1 例」2019.9.7-8 第 71 回日本皮膚

科学会西部支部学術大会（高知） 

40. 坂元亮子、梶原一亨、大塚紗季、金澤早

織、尹 浩信。「熊本大学における頭部

血管肉腫 43 例（2004 年〜2008 年）の

統計学的検討」2019.9.7-8 第 71 回日本

皮膚科学会西部支部学術大会（高知） 

41. Sakamoto R, Kajihara I, Maeda-Otsuka S, 

Yamada-Kanazawa S, Masuzawa M, 
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Masuzawa M, Amoh Y, Hoshina D, Abe R, 

Ihn H. Endoglin enhances the progression 

of angiosarcoma through the regulation of 

non-Smad TGf-b signaling.2019.9.18-21 

49 th ESDR (BordeauX) 

42. Kuriyama H, nFukushima S, Kimura T, 

Kadoshita-Tsuru M, Kubo Y, Nakahara S, 

Tokuzumi A, Miyashita A, Tsukamoto H, 

Inozume T, Zhang R, Uemura Y, Senju S, 

Nishimura Y, Ihn H. Immunotherapy with 

4-1BBL-expressing iPS cell-derived 

myeloid lines. 

2019.9.18-21 49 th ESDR (BordeauX) 

43. Fukushima S, Kubo Y, Miyashita A, Tomita 

Y, Wakamatsu K, Ihn H.  Serum levels of 

HGF are correlated with response to PD-1 

blockades in patients with metastatic 

melanoma.  

2019.9.18-21 49 th ESDR (BordeauX) 

44. 福島 聡、久保陽介、宮下 梓、冨田雄

介、若松一雅、尹  浩信。「Serum 

concentrations of HGF are coirrelated with 

response to PD-1 blockades in patients with 

metastatic melanoma」2019.9.26-28 第

78 回日本癌学会学術大会（京都） 

45. Yokota K, Isei T, Uhara H, Fujisawa Y, 

Takenouchi T, Kiyohara Y, Uchi H, Saruta 

H, Ihn H, Inozume T, Watanabe D, 

Takahashi A, Fukushima S, Kitano S, 

Nakayama T, Yamashita M, Nakatsura T, 

Aoki K, Tanaka M, Yamazaki N.  Final 

results from phase II of Combination with 

Canerpaturey (formaly HF10), an oncolytic 

viral immunotherapy, and ipilimumab in 

unresectable or metastatic melanoma in 2nd 

or later line treatment.2019.9.27-10.1 

ESMO Congress 2019（Baecelona） 

46. 田中憲一郎、梶原一亨、山下智香、伊方

敏勝、青井 淳、尹 浩信。「術後放射

線治療にて寛解を維持しているメルケ

ル細胞癌の 1 例」2019.9.29 日本皮膚

科学会第 227 回熊本地方会 

47. 水橋 覚、梶原一亨、尹 浩信、野上玲

子、石井則久。「ハンセン病との鑑別を

要した Mycobacterium Chelonae の 1 例」

2019.9.29 日本皮膚科学会第 227 回熊

本地方会 

48. 金丸 央、井上久仁子、福島 聡、尹 

浩信。「Oral mite anaphylaxis の 1 例」

2019.9.29 日本皮膚科学会第 227 回熊

本地方会 

49. 金子彰良、島田秀一、水橋 覚、島田佳

奈子、城野剛充、尹 浩信、牧野公治。

「皮膚腺病の 1 例」2019.9.29 日本皮

膚科学会第 227 回熊本地方会 

50. Kuriyama H, Fukushima S, Kimura T, 

Kadoshisa-Tsuruta M, Kubo Y, Nakahara S, 

Tokuzumi A, Miyashita A, Tsukamoto H, 

Inozume T, Zhang R, Uemura Y, Senju S, 

Nishimura Y, Ihn H.  Immunotherapy 

against malignant melanoma with iPS cell-

derived myeloid lines expressing 4-1BBL. 

2019.11.8-9 The 44 th Annual Meeting of 

the Japanese Society for Investigative 

Dermatology (Apmori, Japan) 

51. Takeichi T, Kawamoto A, Nagamoto E, 
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Murase C, Shimizu E, Kageshita Y, 

Fukushima S, Kono M, Ishikawa J, Ihn H, 

Akiyama M. Ceramide reduction in stratum 

corneum of Neu-Laxova syndrome caused 

by phosphoglycerate dehydrogenase 

deficiency.2019.11.8-9 The 44 th Annual 

Meeting of the Japanese Society for 

Investigative Dermatology (Apmori, Japan) 

52. Sakamoto R, Kajihara I, Maeda-Otsuka S, 

Yamada-Kanazawa S, Masuzawa M, 

Masuzawa M, Amoh Y, Hoshina D, Abe R, 

Ihn H. Inhibiton of endoglin exerts an 

antitumor effect in angiosarcoma through 

the regulation of non-Smad TGf-b 

signaling2019.11.8-9 The 44 th Annual 

Meeting of the Japanese Society for 

Investigative Dermatology (Apmori, Japan) 

53. Yamada-Kanazawa S, Kajihara I, Tasaki Y, 

Sakamoto R, Maeda-Otsuka S, Ihn H.  

The expression of EpCAM in 

extramammary Paget’s disease.2019.11.8-9 

The 44 th Annual Meeting of the Japanese 

Society for Investigative Dermatology 

(Apmori, Japan) 

54. Kajihara I, Mijiddorj T, Maeda-Otsuka S, 

Sakamoto R, Sawamura S, Yamada-

Kanazawa S, Egashira S, Makino K, 

Miyashita A, Aoi J, Makino T, Fukushima 

S, Jinnin M, Ihn H.  Clinical significance 

of serum cell free DNA levels in 

extramammary Paget’s disease.2019.11.8-9 

The 44 th Annual Meeting of the Japanese 

Society for Investigative Dermatology 

(Apmori, Japan) 

55. Makino K, Trojanowska M, Ihn H.  Roles 

of platelet-derived growth factor receptor 

(PDGFR) inhibitor for the fibrosis of 

systemic sclerosis. 

2019.11.8-9 The 44 th Annual Meeting of 

the Japanese Society for Investigative 

Dermatology (Apmori, Japan) 

56. 小川英作、奥山隆平、益田浩司、加藤則

人、立石千晴、鶴田大輔、牧野貴充、尹 

浩信、西田絵美、森田明理。「乾癬性関

節炎患者を対象としたアダリムマブの

有用性：QOL 評価」2019.11.16-17 第

83 回日本皮膚科学会東京・東部支部合

同学術大会（東京） 

 

Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

なし


