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研究要旨 

2016 年 10 月に厚生労働科学研究費補助金・難治性疾患等克服研究事業の一環として、「限局

性強皮症 診断基準・重症度分類・診療ガイドライン」が発表された。2017 年度は日本皮膚科

学会が主催する学会で講習会を開催するなど、皮膚科医を中心にその周知・普及に努め、2018 年

度は全国の大学病院および臨床病院（合計 654 施設）を対象として「限局性強皮症 診断基準・

重症度分類・診療ガイドライン」についてアンケート調査を行い、その認知度や実臨床での使用

経験の実態を明らかにするべく解析を行った。以上の背景を踏まえ、今年度は「診断基準・診療

ガイドラインの使用経験がありながら、役立ったとの評価に至らなかった施設」を対象に追加で

アンケート調査を行い、問題点・改善点の発掘を試みた。回答率は約 30%にとどまったが、主に

4 つの重要な指摘事項があった。①分量が多いため簡易版を作成するべきである、②臨床所見お

よび病理組織学的な所見が主観的であるため、皮膚硬化の重症度を客観的に評価する指標の開

発が求められる、③線状強皮症に関する臨床情報が不足しているため、全国調査を行い実態を把

握する必要がある、④さらなる周知に努める必要がある、の 4 点だが、今後これらの指摘事項を

参考に「限局性強皮症 診断基準・重症度分類・診療ガイドライン」の改訂、および本症の実態

把握のための全国調査を進めていく予定である。 

 

Ａ. 研究目的 

限局性強皮症は，限局した領域の皮膚およ

びその下床の組織の傷害とそれに続発する線

維化を特徴とする疾患で、その発症には自己

免疫の関与が示唆されている。典型例では組

織の傷害に引き続き線維化反応が生じ、病名が
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示すような「限局した領域の皮膚硬化」を来すが、

皮膚や皮下組織の萎縮を主症状とする非典型

例もあり、臨床症状は極めて多彩である。本症は

決して稀な疾患ではないが、臨床症状の多様さ

ゆえに確定診断されずに患者が医療機関を

転々とする場合も少なくない。また、剣創状強皮

症に代表されるような頭頸部に病変が認められ

る症例では脳神経病変を伴う場合があること、

抗リン脂質抗体がしばしば陽性となり一部の

症例では血栓症を伴うこと、などが明らかに

なっているが、これらの合併症については十

分に認知されていない。疾患自体の認知度も

他の膠原病類縁疾患に比べると低く、患者の

みでなく医師の間でもしばしば「限局皮膚硬

化型全身性強皮症」と混同される。これらの

要因の一つとして、本疾患に関する明確な診

断基準および診療ガイドラインが存在しなか

ったことが挙げられる。そのような中、厚生

労働科学研究費補助金・難治性疾患等克服研

究事業の一環として、2016 年 10 月に「限局性

強皮症 診断基準・重症度分類・診療ガイドラ

イン」が発表された。1 

2017 年度は日本皮膚科学会が主催する学会

で講習会を開催するなど、皮膚科医を中心に

その周知・普及に努めた。2018 年度は全国の

大学病院および臨床病院（合計 654 施設）を

対象として「限局性強皮症 診断基準・重症

度分類・診療ガイドライン」についてアンケ

ート調査を行い、その認知度や実臨床での使

用経験の実態を明らかにするべく解析を行っ

た。アンケートの回答は 104 施設から得られ、

回答率は 15.9%であった。過去 5 年間で限局

性強皮症と診断した症例は合計 368 例、その

うち 110 例（29.9%）は 1 施設において診断さ

れた症例であり、2 番目に症例数が多い施設

では 17 例であった。一方、0 例、1 例、2 例と

回答した施設はそれぞれ 42 施設（40.8%）、

24 施設（23.3%）、8 施設（7.8%）であり、70%

以上の施設で 2 例以下であった。また、307 例

（83.4%）が診断基準を満たし、64 例（17.4%）

が重症に分類された。診断基準および診療ガ

イドラインの認知度は、それぞれ 83.7%、

70.2%であり、実臨床での使用経験はそれぞれ

26.9%、20.2%、実臨床で役立ったと回答した

のは 14.4%、10.6%であった。以上の検討結果

より、感度を上げるための診断基準の再検討、

重症度分類の妥当性の検討、診療ガイドライ

ンを使用した実体験の追加調査に基づく問題

点・改善点の発掘、の 3 つが今後の検討課題

であることが示唆された。 

以上のような背景を踏まえ、今年度は「診

断基準・診療ガイドラインの使用経験があり

ながら、役立ったとの評価に至らなかった施

設」を対象に追加でアンケート調査を行い、

問題点・改善点の発掘を試みた。 

 

Ｂ. 研究方法 

１）アンケート内容 

 2018 年 5-6 月に日本皮膚科学会に登録され

ている全国の大学病院および臨床病院、合計

654 施設を対象として資料 1 を用いてアンケ

ート調査を行った。診断基準、診療ガイドラ

インについて、「a. 知らない」「b. 知ってい

る」「c. 臨床の現場で使用したことがある」

「d. 臨床の現場で役に立った」の 4 つの選択

肢から 1 つを選択する形式であったが、今回
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は「c. 臨床の現場で使用したことがある」と

回答した施設を対象に資料 2 を用いて追加ア

ンケートを行った（診断基準については 23 施

設、診療ガイドラインについては 9 施設が対

象）。2019 年 7-8 月に各施設に文書にてアン

ケート調査への協力を依頼した。アンケート

用紙の内容については、厚生労働科学研究費

補助金・難治性疾患等克服研究事業「限局性

強皮症 診断基準・重症度分類・診療ガイドラ

イン」作成員会で協議し、作成した。 

 

２）集計・解析 

 主任研究施設である熊本大学大学院生命科

学研究部皮膚病態治療再建学にて集計を行い、

解析は分担研究者である東京大学医学部附属

病院皮膚科 浅野善英が行った。なお、本調査

は主任研究施設である熊本大学の倫理委員会

で承認されている。 

 

Ｃ. 研究結果 

１）アンケート結果 

診断基準に関するアンケート調査について

は、期日までに 23 施設中 7 施設から回答が得

られた（回答率 30.4%）。結果を表 1 に示す。

診療ガイドラインに関するアンケート調査に

ついては、期日までに 9 施設中 3 施設から回

答が得られた（回答率 30%）。結果を表 2 に

示す。実際には診断基準に関するアンケート

調査の回答の多くは診療ガイドラインに対す

る回答となっており、結果から考えると 2 つ

のアンケートを区別することに意義はないと

考えられた。したがって、以下では両アンケ

ートを統合した結果について述べる。 

回答は大きく分けて以下の 4 つのポイント

について指摘事項があった。①分量が多いた

め簡易版を作成するべきである、②臨床所見

および病理組織学的な所見が主観的であるた

め、皮膚硬化の重症度を客観的に評価する指

標の開発が求められる、③線状強皮症に関す

る臨床情報が不足しているため、全国調査を

行い実態を把握する必要がある、④さらなる

周知に努める必要がある、の 4 点である。 

 

Ｄ. 考 案 

厚生労働科学研究費補助金・難治性疾患等

克服研究事業「強皮症・皮膚線維化疾患の診

断基準・重症度分類・診療ガイドラインに関

する研究」の一環として、「限局性強皮症 診

断基準・重症度分類・診療ガイドライン」の問

題点・改善点を把握するためにアンケート調

査を行った。診断基準、診療ガイドラインの

それぞれについて、先行アンケート調査にお

いて「c. 臨床の現場で使用したことがある」

と回答した施設、つまり「実臨床で役に立っ

たという実感がない」と判断した施設を対象

としたが、回答率はいずれも約 30%であった。

実際には診断基準に関するアンケート調査の

回答の多くは診療ガイドラインに対する回答

となっており、結果から考えると 2 つのアン

ケートを区別することに意義はないと考えら

れた。 

提案された問題点は大きく分けて 4 点であ

った。「①分量が多いため簡易版を作成する

べきである」については、CQ と推奨文をまと

めた表を掲載して簡易版としても使用できる

形式としてまとめており、実際に使用する側
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の工夫で対処できる問題と考えられた。「②

臨床所見および病理組織学的な所見が主観的

であるため、皮膚硬化の重症度を客観的に評

価する指標の開発が求められる」に関しては

重要な提案であり、全身性強皮症で用いられ

ている modified Rodnan total skin thickness score

や composite measure をどのように限局性強皮

症に適用していくかを検討していく必要があ

ると考えられる。「③線状強皮症に関する臨

床情報が不足しているため、全国調査を行い

実態を把握する必要がある」に関しては重要

な提案であり、本症が希少疾患であることを

考えると、各施設の臨床経験を蓄積してデー

タベースを作成することは重要と考えられる。

「④さらなる周知に努める必要がある」につ

いては、現在診療ガイドラインは一般公開さ

れている点を鑑みると、学会レベルで積極的

に講習会を行うなど、ガイドラインの存在を

積極的に周知することを今後も継続していく

必要があると考えられる。 

 

Ｅ. 結 論 

 今回のアンケート調査により、診断基準お

よび診療ガイドラインの問題点・改善点が明

らかとなり、また全国調査の必要性が明らか

となった。 
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Ｇ. 研究発表 

1. 論文発表 

 なし 

2. 学会発表 

なし 

 

Ｈ. 知的財産権の出願･登録状況 

  （予定を含む） 

なし
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資料１ 
 
限局性強皮症 アンケート 
 

●数字を記入ください。 

・過去 5年間に貴院で本症と診断した症例数 (       ) 

 

そのうち、 

・厚労省診断基準（表 1）を満たした症例数 (       ) 

・厚労省診断基準（表 1）を満たし、重症度分類（表 2）で重症と診断された

症例数 (       ) 

 

●最も近い回答をお答えください。 

・診断基準を (       ) 

a, 知らない 

b, 知っている 

c, 臨床の現場で使用したことがある 

d, 臨床の現場で役に立った 

 

・診療ガイドラインを (       ) 

a, 知らない 

b, 知っている 

c, 臨床の現場で使用したことがある 

d, 臨床の現場で役に立った 
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表 1. 限局性強皮症の診断基準 

 

以下の三項目をすべて満たす 

 

・境界明瞭な皮膚硬化局面がある 

・病理組織学的に真皮の膠原線維の膨化・増生がある 

・以下の疾患を除外できる（ただし、合併している場合を除く） 

全身性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬、ケロイド、（肥厚性）瘢痕、硬化性脂肪織

炎 

 

 

 

 

 

表 2. 限局性強皮症の重症度分類 

 

各点数を合計して 2 点以上のものを重症とする 

 

・筋病変を伴うもの（画像診断あるいは血清筋酵素上昇）      2 点 

・関節拘縮による機能障害を伴うもの                        2 点 

・中枢神経障害を伴うもの                                  2 点 

・脳血管障害を伴うもの                                    2 点 

・皮疹が多発しているもの*                                  1 点 

・顔面・頭部に線状皮疹（剣創状）を伴うもの                1 点 

・皮疹の新生または拡大がみられるもの                      1 点 

 

*皮疹の多発とは次のように定義する 

・3cm 以上の皮疹が 4 個以上認められるもの 

・全身を頭頸部、左・右上肢、体幹前面・後面、左・右下肢の 7 カ所に分けた場合、その 2 つ以

上の部位に皮疹が分布しているもの 
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資料２ 

 

回答用紙：限局性強皮症（診断基準） 

 

1. 「なぜ臨床の現場で役に立った」という評価にいたらなかったか、理由をお聞かせいた

だけますでしょうか？ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2. 臨床の現場で役に立つものとするには今後どうしたらいいか、ご意見を伺えれば幸いで

す。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

大変お忙しいところ誠に申し訳ございませんが、どうかご助力を賜ることができればと存

じます。ご高配のほど何卒よろしくお願い申し上げます。 

 

以上 

 

この用紙をご返送ください。 
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回答用紙：限局性強皮症（診療ガイドライン） 

 

1. 「なぜ臨床の現場で役に立った」という評価にいたらなかったか、理由をお聞かせいた

だけますでしょうか？ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2. 臨床の現場で役に立つものとするには今後どうしたらいいか、ご意見を伺えれば幸いで

す。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

大変お忙しいところ誠に申し訳ございませんが、どうかご助力を賜ることができればと存

じます。ご高配のほど何卒よろしくお願い申し上げます。 

 

以上 

 

 

 

この用紙をご返送ください。 
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