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研究要旨 

好酸球性筋膜炎の診断基準およびガイドラインの将来的な改定に向け、H29 年度はその妥当性

を検証し、H30 年度はそれをもとに全国の病院施設を対象にアンケート調査を行った。そして H31

年度は再アンケートを施行した。それらの結果を解析し報告する。 

 

Ａ. 研究目的 

 皮膚線維化疾患は一般に難治であるため早

期診断・早期治療が既存の治療法の有効性を

高める最も効果的な方法である。全身性強皮

症について、強皮症研究班では 2004 年 11 月

に班研究として「強皮症における診断基準・

重症度分類・治療指針」を作成・公表したが、

これに 2002 年に作成した診断基準を加え、さ

らに治療の進歩を盛り込んだものを 2007 改

訂版とし、一般臨床の場に提供した。さらに 3

年後の 2010 年、欧米で多数のコントロール試

験が行われ、EBM に基づいた診療ガイドライ

ンを作成することが可能となってきた状況を

みて、厚生労働省強皮症調査研究班の班員と

強皮症研究会議の代表世話人により構成され

た強皮症診療ガイドライン作成委員会により

EBM に基づいたガイドラインが全く新たに作

成された。今後もさらに強皮症診療医リスト

やオンライン患者相談を充実させることによ

って早期診断を促進するシステムが構築され

る予定である。また、2002 年に開始された重

症型強皮症早期例の登録・経過観察事業を継

続し、活動性や予後と関連する因子などの解

析を続ける予定であり、これにより早期診断

された症例のうち早期治療を行うべき症例が

抽出可能となる。 

 一方、皮膚線維化疾患には他にも限局性強

皮症、硬化性萎縮性苔癬、好酸球性筋膜炎な

どがあるが、これらの診断基準や診療ガイド

ラインはこれまで作成されていなかった。本

研究事業において我々はこれらの皮膚線維化

疾患の診断基準、重症度分類そして診療ガイ

ドラインを完成した。その後、H29 から H31 年

度にかけて、妥当性の検証を行ったので報告

する。 

 



Ｂ. 研究方法 

・ガイドライン作成  

最初に、全委員から治療上問題となりうる事

項および治療と密接に関連する事項を質問形

式としたものを CQ 案として収集した。本分担

研究者がそのリストを整理した後、委員全員

で検討し取捨選択した。 

 次にそれぞれの CQ に解答するため、国内

外の文献や資料を網羅的に収集し、「エビデ

ンスレベルの分類基準」に従ってレベル I か

ら VI までの 6 段階に分類した。続いて、レベ

ル分類した文献をもとに、本邦における医療

状況や人種差も考慮しつつ、CQ に対する推奨

文を作成した。 

 そして Minds 診療グレードに基づいて、

[1]：強く推奨する、[2]：弱く推奨する、の 2

通りおよびエビデンスの強さ(A-D)を明記し

た。推奨文の後には「解説」を付記し、根拠と

なる文献の要約や解説を記載した。例えば文

献的な推奨度と委員会が考える推奨度が異な

る場合は、エキスパートオピニオンとして「文

献的には推奨度は 2B であるが、委員会のコ

ンセンサスを得て 1B とした」といった注釈

を付けた。 

 さらに各疾患の診療ガイドラインをアルゴ

リズムで提示し、 上述の CQ をこのアルゴリ

ズム上に位置づけた。原則として判断に関す

る項目は○印治療行為に関する項目について

は□印で示した。 

 最終的に関連学会などを通じてパブリック

コメントを募集し、それらを盛り込むことに

よってガイドラインを完成させた（添付資料

1 参照）。 

 

・全国アンケート調査 

 その後、各委員が学会・研究会において新

しいガイドラインを周知紹介するとともに、

実臨床で使用した経験に基づくフィードバッ

クを広く収集した。それらをもとにアンケー

トを作成(添付資料 2)し、全国 654 施設に送

付した。回答期間は H30 年 5-6 月とした。 

 

・再アンケート送付 

上記アンケートで c と回答した施設に対して、

再アンケートとして以下の 2 つの質問を送付

した(添付資料 3 参照)。 

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 

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 

 

 (倫理面への配慮) 

 企業から奨学寄付金は受けているが、文献

の解析や推奨度・推奨文の決定に影響を及ぼ

していない。 

 

Ｃ. 研究結果 

(1) CQ 作成 

 本研究分担者は好酸球性筋膜炎の CQ 作成

を担当した。各委員からあつまった CQ 案をも

とに、以下のような CQ を作成した。 

 

[CQ1] 注意すべき合併症は何か？  

[CQ2] 本症の発症誘因には何があるか？  

[CQ3] 本症の診断にどのような臨床所見が有

用か？ 

[CQ4] 本症の診断や疾患活動性の判定に血液

検査異常は有用か？ 

[CQ5] 本症の診断や生検部位の検索・病勢の

評価に画像検査は有用か？  

[CQ6] 皮膚生検は診断のために有用か？ 

[CQ7] 末梢血での好酸球数増多や病理組織像



における筋膜の好酸球浸潤は本症の診断に必

須か？ 

[CQ8] 全身性強皮症との鑑別に役立つ所見は

何か？ 

[CQ9] 本症に副腎皮質ステロイドの全身投与

は有用か？  

[CQ10] 本症の寛解後に治療を中止すること

は可能か?  

[CQ11] 本症に外用薬は有用か？ 

[CQ12] ステロイド治療抵抗性の症例に免疫

抑制薬は有用か？ 

[CQ13] 光線療法は有用か？ 

[CQ14] 皮膚硬化にリハビリテーションは有

用か？ 

[CQ15] 上記以外で有用な治療法はあるか？ 

[CQ16] 本症は自然寛解することがあるか？ 

 

(2) 推奨文・解説作成と推奨度の設定 

 次に、各 CQ において推奨文と解説文を作成

し、さらに推奨度を設定した（添付資料 1 参

照）。 

 

(3) 診療アルゴリズム作成 

 これらの CQ を統合したアルゴリズムを作

成した（添付資料 1 参照）。 

 

(4) パブリックコメントの募集 

 3 つのコメントを得たため、それぞれに対

して以下のような対応を行った。 

 

・CQ1:引用文献 4)-17)のほとんどが 1 例報

告だが、これら全てを発症の因果関係ありと 

して、ガイドラインに載せてもよいものか。 

→回答を以下のように行った 

ご指摘の通り多くは 1 例報告であるため、因

果関係については当ガイドライン作成委員会

のコンセンサスのもとで解説文に記載しまし

た。また、「可能性が指摘されている」「報告

されている」「疑われている」など、慎重な表

現にとどめています。 

・CQ4:「 MRI が施行できない場合には CT の

使用も考慮される」とあるが、ガイドライン

で CT の使用を認めることで、誤診につなが

らないのか。  

→回答を以下のように行った 

CTも診断に有用というエキスパートオピニオ

ンがガイドライン作成委員より出されており、

それにもとづく記述です。そのため、「エビ

デンスには乏しい」ことが明記されています。 

 

・深く考察されたガイドラインだが、臨床写

真を載せればさらにわかりやすくなると思う。

皮膚症状として重要な「orange-peel-like 

appearance」や「groove sign」のカラー写真

は、有用であると考える。 

 

→臨床写真を解説の中に追加した。 

 

(5) 本ガイドラインの内容について関連学

会・研究会において積極的に発表を行ったと

ころ、「早期例で板状硬化を欠き、浮腫生効

果が主体のケースはどう診断すべきか」との

質問を受けた。 

 

→回答を以下のように行った 

 

日本の診断基準を作成する際には、欧米の診

断基準はあまりに複雑であったため、より簡

便なものをというコンセプトがあった。その

ため、診断に疑いのないような定型例を効率

的に簡便に拾い上げるとすると「対称性の板

状硬化」という表現にいたった。そうすると



ご指摘の通りたとえば早期の浮腫性硬化や左

右非対称性の症例は厳密には含まれないとい

う問題が出てくる。膠原病類縁疾患全般につ

いては、早期例や非典型例で厳密には診断基

準を満たさなくても、実臨床においては総合

的に本症と診断することは何ら問題ないと考

えるが、今後そのような早期例の扱いについ

ては研究班で討議する必要がある。  

 

(6)全国アンケート調査の結果 

・過去５年の症例数 

 

一般病院:86 施設 

 0 症例 68 施設 

 1 症例 12 施設 

 2 症例 4 施設 

 3 症例 1 施設 

 不明 1 施設 

合計 23 症例 

 

主研修施設:42 施設 

 0 症例 19 施設 

 1 症例 6 施設 

 2 症例 3 施設 

 3 症例 3 施設 

 4 症例 3 施設 

 5 症例 5 施設 

 6 症例 1 施設 

 9 症例 1 施設 

 10 症例 1 施設 

合計 83 症例 

 

無記名:102 施設 

 0 症例 80 施設 

 1 症例 10 施設 

 2 症例 4 施設 

 3 症例 5 施設 

 4 症例 1 施設 

 5 症例 1 施設 

 6 症例 1 施設 

合計 48 症例 

 

654 施設中 230 施設から回答があり、症例

数は合計 154 例であったため、全国 654 施設

には 483 例(年間約 88 例)が受診すると推定

される。 

 

・厚労省基準を満たした症例数 

一般病院:86 施設 23 症例中 

13 症例 

主研修施設:42 施設 83 症例中 

65 症例 

無記名:102 施設 48 症例中 

39 症例 

 

・重症と診断された症例数 

一般病院:86 施設 23 症例中 

5 症例 

主研修施設:42 施設 83 症例中 

35 症例 

無記名:102 施設 48 症例中 

10 症例 

 

・欧米の診断基準を満たした症例数 

一般病院:86 施設 23 症例中 

11 症例 

主研修施設:41 施設 83 症例中 

64 症例 

無記名:102 施設 48 症例中 

38 症例 

 

これらの結果から、厚労省基準では 76.0%の



症例を診断し得たのに対し、欧米の基準では

73.4%であった。 

 また、重症度の基準を満たしたのは 32.5%

であり、やはり主研修施設でその割合は多か

った（42.2%）。 

 

・診断基準を (       ) 

a, 知らない   

 一般 30 主 6 不明 35  

b, 知っている   

 一般 44 主 25 不明 52  

c, 臨床の現場で使用したことがある 

 一般 7 主 7 不明 5  

d, 臨床の現場で役に立った  

 一般 4 主 3 不明 4  

不明    

 一般 1 主 1 不明 6  

 

・診療ガイドラインを (       ) 

a, 知らない   

 一般 41 主 11 不明 49   

b, 知っている   

 一般 35 主 19 不明 43  

c, 臨床の現場で使用したことがある 

 一般 7 主 4 不明 5  

d, 臨床の現場で役に立った  

 一般 2 主 5 不明 1 

不明    

 一般 1 主 2 不明 4 

 

これらの結果から、「知っている」以上が合

わせて診断基準については 69.1%、ガイドラ

インについては 56.1%にのぼった。 

 

(7) 再アンケート：診断基準 

アンケートに c と回答した 19 施設のうち、施

設名が記載されていた 14 施設に再アンケー

トを送付し、3 施設から回答を得た。 

 

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という問いに対しては、

a.症例に出会わなかった、b.周知されていな

い、c.表現は簡潔ですが、イメージがつかみ

にくく、やや抽象的、という回答であった。

また、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という問いについて

は、a.この疾患は先に内科や整形を受診する

可能性も高いので、これらの学会でアピール

するのが大切ではないでしょうか。初診の正

答率が低い疾患ですので、b.アナウンス（皮

膚科のガイドラインはインターネットでアク

セス可能で、他科他疾患よりはるかに役立ち

やすいと思います）、c.小項目として、末梢

血好酸球増多を追加したほうが・・・と思い

ます（増多がみられない例もありますが）、

というものであった。 

 

(7) 再アンケート：ガイドライン 

ガイドラインについては 2 施設から回答を得

た。質問１について a.ガイドラインのみを参

考にして治療方針を決定するのが困難と感じ

たため、b.血液検査や画像診断の異常所見が

具体的ではなく、治療薬剤の容量が記載され

ていない、という意見であり、また質問 2 に

ついては a.例えば、ステロイドの初期投与量

は何ヶ月以上継続したほうが良い、など、治

療内容につき、具体的に記載いただけるとあ

りがたいと思いました、b.異常所見を具体的

に記載（画像診断は写真があるとわかりやす

い）し、ステロイドなどの投与量も記載して

あったほうがわかりやすいと思います、とい

う回答であった。 



 

Ｄ. 考 案 

本研究班の班員は、国際的にも活躍し、実

績のある強皮症・皮膚線維化疾患の専門家で

ある。本研究班でこれらの診断基準・重症度

分類を作成し、さらに新しいエビデンスに基

づいて診療ガイドラインを作成し、標準的診

療方法を周知する本研究は国民の健康を守る

観点から重要である。 

 患者にインターネットを通じて皮膚線維化

疾患やその診療医の最新情報を発信していく

ことは患者の QOL や予後を改善するとともに、

患者の不安を取り除く効果も期待される。今

後、全身性強皮症同様、 

・ホームページに公開した皮膚線維化疾患診

療医リストの作成 

・メールによるオンライン患者相談の確立 

・ホームページ上の患者への情報更新と充実 

・診断法の普及のための研修会の開催 

などが必要であると考える。 

 一方、本邦の診断基準の「四肢の対称性の

板状硬化」については、欧米における診断基

準の「Swelling, induration, and thickening 

of the skin and subcutaneous tissue that 

is symmetrical or non-symmetrical, 

diffuse (extremities, trunk and abdomen) 

or localized (extremities) 」よりも簡便で

はあるがより限定的となっており、この違い

をどう扱うかについて今後研究班での討議が

必要と考えられた。 

全国アンケートでは２つの診断基準での診断

力に大きな差はなく、各委員の周知活動など

によりすでに診断基準は普及しつつあるとい

う結果であったが、今回の結果を受けてガイ

ドラインのさらなる普及に努める必要がある

と考えられた。 

そして、診断基準に関する再アンケートへの

3 施設の回答について、「症例に出会わなかっ

た」あるいは「周知されていない」という意

見に関しては、今回の再アンケートではガイ

ドラインを知っていて、使用したことがある

と回答した施設を対象にしたため、その意図

について判断は困難である。一方、「抽象的

すぎる」という意見については検討の余地が

ある。しかし、診断基準作成においては「診

断に疑いのないような我々がよく目にする定

型例を効率的に簡便に拾い上げる為のもの」

というコンセプトであったために、現状のシ

ンプルな診断基準になったという経緯があり、

そのコンセプトを遵守していくのであれば変

更の必要はないと考える。 

 また、ガイドラインについて、質問１につ

いては２施設とも「具体的ではない」という

意見で、質問 2 についても「ステロイドの初

期投与量や画像などの異常所見について具体

的に記載してほしい」という意見で一致した。

ステロイドの投与量については、ガイドライ

ン作成当時、委員会の中でも意見が分かれ、

エビデンスが少ないという問題もあった。ま

た、groove sign などの皮膚所見については

臨床写真をガイドラインに掲載したが、画像

所見の掲載については検討されていなかった。

そのため、今後治療薬の量についてエキスパ

ートオピニオンを委員会でとりまとめ可能な

限り実践的なガイドラインにするのと同時に、

典型的な画像所見の提示を考慮しても良いと

考えられる。 

 

Ｅ. 結 論 

皮膚線維化疾患は一般に不可逆性で難治で

ある。診断基準を設定するとともに、正確な重症

度判定により既存の治療法の有効性を高め、同



時に標準的診断法・治療法の普及によって予後

を改善させる必要がある。２度の全国アンケート

調査により、診断基準及びガイドラインの改定に

向け、方向性を確認することができた。 

 

Ｆ. 文 献 

なし 

 

Ｇ. 研究発表 

1. 論文発表 

Jinnin M, Yamamoto T, Asano Y, Ishikawa O, 

Sato S, Takehara K, Hasegawa M, Fujimoto M, Ihn 

H. Diagnostic criteria, severity classification and 

guidelines of eosinophilic fasciitis. J Dermatol. 45: 

881-90,  2018 

 

2. 学会発表 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患克服

研究事業 平成 29 年度 班会議 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患克服

研究事業 平成 30 年度 班会議 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患克服

研究事業 平成 31 年度 班会議 

 

Ｈ. 知的財産権の出願･登録状況 

なし 
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資料２ 
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資料３ 

先日はご協力いただき、誠にありがとうございます。先日は、好酸球性筋膜炎に関する調査にご協力

をいただき、誠にありがとうございます。全国 654 施設にご協力いただいた診断基準および診療ガイドラ

インについての周知・利用状況調査は以下のような結果となりました。 

  

●診断基準を (       ) 

a, 知らない                      70 施設   

b, 知っている                           121 施設 

c, 臨床の現場で使用したことがある       19 施設 

d, 臨床の現場で役に立った        11 施設 

  

●診療ガイドラインを (       ) 

a, 知らない                      101 施設        

b, 知っている                           97 施設 

c, 臨床の現場で使用したことがある       16 施設 

d, 臨床の現場で役に立った        8 施設  

  

「臨床の現場で使用したことがある」ものの「臨床の現場で役に立った」という評価に至っていないとい

う回答が相当数ございました。つきましては、診断基準および診療ガイドラインの将来の改定のため、

「臨床の現場で使用したことがある」とご回答いただいた施設に、以下のご質問をさせていただければと

存じます。 

  

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？ 

理由； 

 

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。 

ご意見； 

 


