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研究要旨：硬化性胆管炎に関しては①原発性硬化性胆管炎レジストリの充実と今後の

付随研究の立案。②免疫チェックポイント阻害剤の有害事象（irAE）としての硬化性

胆管炎の実態把握。③PSC の診断基準④PSC ガイドラインの改訂を計画している。レ

ジストリへのこれまでの症例の登録と各施設での倫理申請、新規症例登録を進めてい

る。これを基に全国調査を今後展開予定である。また、IrAE 硬化性胆管炎に関する研

究懸隔を立案中である。PSCの診断基準、ガイドラインは来年度の課題である。 

肝内結石症では、①増加傾向にある二次性肝内結石症に対する治療 Modality の調査。

②肝内結石症からの肝内胆管癌発生の実態を把握を計画している。2017年に行った全

国調査で得られたデータを基に、二次性肝内結石の治療に関する短期・長期成績を明

らかにする研究を立案している。また、原発性肝内結石からの発がんについても調査

を予定しており、実態把握から治療方針の検討を行う予定である。 
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Ａ．研究目的 

硬化性胆管炎：①原発性硬化性胆管炎レジ

ストリの成人及び小児例の登録を充実させ、

実態を把握する。登録された症例を基にした

付随研究により病態を明らかにして今後の

治療法開発につなげていくことも目的とす

る。②免疫チェックポイント阻害剤の有害事

象（irAE）としての硬化性胆管炎が増加して

きているが、症例数や臨床像などの実態が明

らかとはなっていないので、全国調査を実施

して実態を把握する。将来的には臨床像の把

握から診断基準やガイドライン策定へつな

げていくことを目的とする。③PSC の診断基

準改訂する④PSCガイドラインを改訂する。 

肝内結石症では、①増加傾向にある二次性

肝内結石症に対する治療 Modalityの短期、

長期成績を明らかにする。②肝内結石症から

の肝内胆管癌発生の実態を把握する。 

 

Ｂ．研究方法 

 研究目的に応じた Working group(WG)を作

成し、それぞれの WGで研究を推進する。 

硬化性胆管炎：①原発性硬化性胆管炎レジ

ストリ WG。レジストリへの成人及び小児例の

登録を進める。胆道学会や小児例を診療して

いる施設へ呼びかけを行う。レジストリ情報

を基に全国調査を今後予定しているので、時

期を決定して症例を解析する。また、病態把

握のための付随研究を行うが、レジストリに

関する WGで登録施設の把握、増加に向けて

の努力と付随研究のアイデアを討論し、研究

を進める。②免疫チェックポイント阻害剤の

有害事象（irAE）としての硬化性胆管炎研究

WG。irAE硬化性胆管炎の実態調査を計画し、

臨床像の把握から診断基準やガイドライン

策定へつなげていく。次年度は倫理委員会の

承認を得て調査開始が目標である。調査する

施設を決定し、一次調査、二次調査を行い、

症例を登録する。③PSC の診断基準改訂 WG、

④PSCガイドライン改訂 WG。③、④に関して

は来年度の改訂を目指しており、今年度中に

改定に向けての会議を招集し、担当者を決め

る。 

肝内結石症 WG では、①増加傾向にある二

次性肝内結石症に対する治療 Modalityの短

期、長期成績を明らかにすることために、前

回 2017 年に行った全国調査で登録された

175 例について解析を行う。②肝内結石症か

らの肝内胆管癌発生の実態調査を行い、臨床

像を明らかとして今後の治療や経過観察の

方法などの方針を検討する。 

 

（倫理面への配慮） 

全国調査を行う場合には匿名化した上で

データを情報する。レジストリの場合には、

個人情報も含めて収集しており、その取扱い

に関しては、研究事務局から独立した個人情

報管理者を設置し、厳重に管理することを実

施計画書に記載している。 
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Ｃ．研究結果 

硬化性胆管炎：①原発性硬化性胆管炎レジ

ストリ WG。レジストリにこれまでの全国調査

で収集した 300例超のデータを移行し、各施

設での倫理委員会承認作業を進めている段

階である。また、小児例を今回は収集する予

定であり、小児 PSCの診療を行っている施設

へ協力依頼を行っている。また、WGで現在研

究のアイデアを募集している最中であり、収

集データの有効な利用に向けて準備を整え

ている。②免疫チェックポイント阻害剤の有

害事象（irAE）としての硬化性胆管炎研究 WG。

irAE 硬化性胆管炎の実態調査を計画し、臨床

像の把握から診断基準やガイドライン策定

へつなげていく。次年度は倫理委員会の承認

を得て調査開始が目標である。③PSC の診断

基準改訂 WG、④PSCガイドライン改訂 WG。③、

④に関しては来年度の改訂を目指しており、

現在はまだ WGの編成を行ったのみである。 

肝内結石症では、計画書を作成中であり、

今後倫理審査を経て研究を開始する予定で

ある。 

 

Ｄ．考察 

原発性硬化性胆管炎は、症例数が増加傾向

にあり、早期発見例が増えている。最近では

腸内細菌叢との関係が注目され、治療的応用

も検討されている。全国調査をレジストリで

行うことにより、より容易に実態を把握でき、

付随研究から治療的応用へ進めていきたい。 

原発性肝内結石に関しては肝内胆管癌が

萎縮した肝葉から発生すると考えており、実

態が把握できたら、経過観察や予防的な手術

などの方針を検討していく。二次性肝内結石

に関しては、Modalityが手術、経皮的治療か

ら内視鏡的治療へと変遷してきている。これ

らの実態を把握し、今後のガイドライン作成

などに役立つデータとなると考えている。 

 

Ｅ．結論 

 原発性硬化性胆管炎は未だに有効な治療

法のない難病であるが、実態がだいぶ判明し

てきていることと、診療指針の策定により標

準的な診療が可能となってきている。しかし、

今後の有効な治療の検討など課題は多く残

っている。また、最近問題となっている免疫

チェックポイント阻害剤による irAEとして

の硬化性胆管炎が問題となっており、早急な

実態把握と診療指針の策定が早急に望まれ

る。 

肝内結石も指定難病ではなくなったが、変

わらず診療には難渋しており、胆管癌発生を

念頭に置いて治療・経過観察が重要である。

また、増加傾向にある二次性肝内結石では、

治療の実態把握がまだ不十分であり、今後の

調査と効率的かつ安全な治療を提案してい

くことが重要である。 
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