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研究要旨 
研究の効率的な遂行を目的に、項目 1.診療ハード（地域中核病院、中央病理診断センター、中央病態解析セ

ンター）の連携強化、項目 2.診療情報の難病プラットフォームへの登録、項目 3.難病における国際協調、項

目 4.ガイドライン作成や患者会との協働の 4 項目を掲げ、研究を遂行した。項目 1.と項目 2.については、地

域中核病院として、国際協調やガイドライン作成に必須の情報源である政策研究班の 3 つのレジストリとレ

ジストリ-3 を基盤として令和 3 年度に実施した AMED 医師主導治験班における治験適格症例調査のレジスト

リ情報を、難病プラットフォームに統合する作業に着手した。難病プラットフォームは、キャッスルマン

病、TAFRO 症候群、類縁疾患の診療ガイドラインの策定や更なる改良に向けた国際的な総意形成を踏まえた

調査研究【RADDAR-J[77]】として内容は確定している。中央病理診断センターは診断困難例の病理診断を担

当し、6 例の実績がある。中央病態解析センターは NOS タイプと TAFRO タイプにおいて異なる発現パター

ンを示すバイオマーカーを特定した。項目 3.については、令和 3 年 9 月開催の第一回国際キャッスルマン病

シンポジウム（令和 3 年 9 月 16-17 日、WEB、一部ライブ討論）と 10 月 15 日と令和 4 年 3 月 11 日の CDCN 
Scientific Advisory Board（SAB）ミーティング（WEB）で情報を交換した。項目 4.についてはガイドライン作

成では、臨床医が TAFRO 症候群の診療に苦慮している実態が明らかとなり、京都大学大学院医学研究科健康

情報学 中山 健夫教授に入っていただき、TAFRO 症候群に対する診療ガイドラインもしくは診療参照ガイド

を公開する方針となり、令和 4 年 3 月 25 日に TAFRO 症候群に対する診療ガイドラインの作成に向けての

WEB 会議を実施し、CQ の大筋などを確認した。患者会との協働では、患者会員参加型の医療講演会を、

WEB 形式で、令和 3 年 8 月 28 日に開催し、基本的なレクチャーに加え、患者会からの患者会白書 2020 の報

告コーナーを設け、患者会からの質問も積極的に受け付け、非常に好評であった。 
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Ａ.研究目的 
キャッスルマン病、TAFRO 症候群、類縁疾患を包括

する診療ガイドラインの作成、新たな指定難病とし

ての TAFRO 症候群の申請、キャッスルマン病と

TAFRO 症候群の診療情報の難病プラットフォームへ

の登録、キャッスルマン病患者会との協働、キャッ

スルマン病と TAFRO 症候群の研究における国際協調

と国際的なガイドラインの編纂を研究目的とする。 
そのために以下の 4 項目：項目 1.診療ハード（地域

中核病院、中央病理診断センター、中央病態解析セ

ンター）の連携強化、項目 2.診療情報の難病プラッ

トフォームへの登録、項目 3.難病における国際協

調、項目 4.ガイドライン作成や患者会との協働を掲

げ、研究を遂行した。 

 

Ｂ.研究方法 

項目 1.診療ハード（地域中核病院、中央病理診断セ

ンター、中央病態解析センター）の連携強化 

項目 2.診療情報の難病プラットフォームへの登録 

地域中核病院として、国際協調やガイドライン作成

に必須の情報源である政策研究班の 3 つのレジスト

リ（レジストリ-1：研究責任者 金沢医科大学 正木 

康史 UMIN000011809、承認番号 金沢医科大学

E18、レジストリ-2：研究責任者 長崎大学 川上 純 

UMIN000034188、承認番号 長崎大学病院 18070916-

6、レジストリ-3：研究責任者 大阪大学 水木 満佐

央 UMIN000035088、承認番号 大阪大学医学部附属

病院 15431-3）とレジストリ-3 を基盤として令和 3 年

度に実施した AMED 医師主導治験班における治験適

格症例調査の情報（トシリズマブ効果不十分の特発

性多中心性キャッスルマン病に対するシロリムスの

医師主導治験；課題管理番号：19lk0201104h0001）の

レジストリ情報を、難病プラットフォームに統合す

る作業に着手した。中央病理診断センターは分担研

究者の中村 直哉、佐藤 康晴、山田壮亮、研究協力

者の黒瀬 望がチームで担当し、中央病理診断の運用

を評価した。 

項目 3.難病における国際協調 

国際キャッスルマン病研究ネットワーク（CDCN)と

の連携が重要であり、令和 3 年 9 月開催の第一回国

際キャッスルマン病シンポジウム（令和 3 年 9 月 16-

17 日、WEB、一部ライブ討論）と 10 月 15 日と令和

4 年 3 月 11 日の CDCN Scientific Advisory Board

（SAB）ミーティング（WEB）での情報交換を中心

に、研究を実施した。 

項目 4.ガイドライン作成や患者会との協働 

臨床医が TAFRO 症候群の診療に苦慮している実態が

明らかで、京都大学大学院医学研究科健康情報学 中

山 健夫教授に入っていただき、TAFRO 症候群に対

する診療ガイドラインもしくは診療参照ガイドの作

成を計画した。患者会との協働では、患者会員参加

型の医療講演会を、WEB 形式での開催を計画した。 

（倫理面への配慮） 

厚労政策研究班が担当するキャッスルマン病におけ

る難病プラットフォーム（キャッスルマン病、TAFR

O 症候群、類縁疾患の診療ガイドラインの策定や更

なる改良に向けた国際的な総意形成を踏まえた調査研

究【RADDAR-J[77]】）であるが、これに統合する本

研究チームのレジストリ-1[新規疾患；TAFRO症候群

の疾患概念確立のための多施設共同後方視的研究（U

MIN000011809、承認番号 金沢医科大学E183、研究

責任者正木 康史 金沢医科大学血液免疫内科学）]、

レジストリ-2[キャッスルマン病/TAFRO症候群および

その関連疾患におけるバイオマーカー解析（UMIN00

0034188、承認番号 長崎大学病院18070916-6、研究責

任者川上 純 長崎大学医歯薬学総合研究科リウマチ・

膠原病内科学）]、レジストリ−3[キャッスルマン病の

疫学診療実態調査に関する研究（UMIN000035088、

承認番号 大阪大学医学部附属病院15431-3、研究責任

者水木 満佐央 大阪大学医学部附属病院化学療法部/

血液・腫瘍内科）]とAMED医師主導治験班における

治験適格症例調査のレジストリ情報から情報を得た。 

 

Ｃ．研究結果 
項目 1.診療ハード（地域中核病院、中央病理診断セ

ンター、中央病態解析センター）の連携強化 

項目 2.診療情報の難病プラットフォームへの登録 

地域中核病院として、国際協調やガイドライン作成

に必須の情報源である政策研究班の 3 つのレジスト

リ（レジストリ-1：研究責任者 金沢医科大学 正木 
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康史 UMIN000011809、承認番号 金沢医科大学

E18、レジストリ-2：研究責任者 長崎大学 川上 純 

UMIN000034188、承認番号 長崎大学病院 18070916-

6、レジストリ-3：研究責任者 大阪大学 水木 満佐

央 UMIN000035088、承認番号 大阪大学医学部附属

病院 15431-3）とレジストリ-3 を基盤として令和 3 年

度に実施した AMED 医師主導治験班における治験適

格症例調査の情報（トシリズマブ効果不十分の特発

性多中心性キャッスルマン病に対するシロリムスの

医師主導治験；課題管理番号：19lk0201104h0001）の

レジストリ情報を、難病プラットフォームに統合す

る作業に着手した。難病プラットフォームは、キャ

ッスルマン病、TAFRO 症候群、類縁疾患の診療ガイ

ドラインの策定や更なる改良に向けた国際的な総意

形成を踏まえた調査研究【RADDAR-J[77]】として内

容は確定し、中央倫理委員会（京都大学）の承認は

取得し、各施設の承認申請待ちである。それでまだ

登録は 0 例であるが、登録予定である 500 例以上の

症例分布と情報は既に得られており、登録する診療

情報と生体試料の収集システムは構築された。すな

わち、難病プラットフォームレジストリの登録症例

の画像や生体試料の管理は、中央病態解析センター

が担当し、RADDAR-J[77]に併設するリポジトリとし

て、長崎大学医歯薬学総合研究科生体試料室に設置

した。中央病理診断センターは診断困難例の病理診

断を担当し、6 例の実績がある。また、今までのレジ

ストリ研究から、TAFRO 症候群と特発性多中心性キ

ャッスルマン病[特に not otherwise specified（NOS）

タイプ]の差異が明らかとなった。具体的には、中央

病態解析センターにおけて、TCZ 治療前後患者血清

の網羅的血清タンパク質解析から iMCD の活動性に

関連するものとして Insulin-like growth factor binding 

protein-1（IGFBP-1）の有用性を見出し、それを

ELISA で確認した。昨年度に述べたゲノム解析の成

果は論文にまとめ、今年度は RNA シークエンスにお

いて、NOS タイプと TAFRO タイプにおいて、遺伝

子発現パターンが異なることを明らかとした。そこ

で、厚生労働省健康局難病対策課と意見交換（令和 3

年 10 月 9 日）も踏まえ、TAFRO 症候群を新たな指

定難病としての申請を目指す方針となった。 

項目 3.難病における国際協調 

国際キャッスルマン病研究ネットワーク（CDCN)と

の連携が重要であり、令和 3 年 9 月開催の第一回国

際キャッスルマン病シンポジウム（令和 3 年 9 月 16-

17 日、WEB、一部ライブ討論）と 10 月 15 日と令和

4 年 3 月 11 日の CDCN Scientific Advisory Board

（SAB）ミーティング（WEB）での情報交換を中心

とした。AB においては、治療薬の探索、IL-6 阻害薬

に効果不十分例の治療法、診断と病態評価に重要な

バイオマーカーをトップ 3 とする CQ を共有した。

次回の SAB は令和 4 年 6 月 10 日に WEB での開催が

予定され、より具体的な活動方針が決定される計画

である。 

項目 4.ガイドライン作成や患者会との協働 

ガイドライン作成では、京都大学大学院医学研究科健

康情報学 中山 健夫教授に入っていただき、TAFRO

症候群に対する診療ガイドラインもしくは診療参照ガ

イドを公開する方針となった。令和 4 年 3 月 25 日に

TAFRO 症候群に対する診療ガイドラインの作成に向

けての WEB 会議を実施し、CQ の大筋などを確認し

た。患者会との協働では、患者会員参加型の医療講演

会を、WEB 形式で、令和 3 年 8 月 28 日に開催し、基

本的なレクチャーに加え、患者会からの患者会白書

2020 の報告コーナーを設け、患者会からの質問も積極

的に受け付け、非常に好評であった。令和 3 年度には

患者会からキャッスルマン病＆TAFRO 症候群患者白

書 2020 が刊行されたが、この内容も診療ガイドライ

ンに反映させる予定である。 

今までのレジストリ研究から、TAFRO 症候群と特

発性多中心性キャッスルマン病[特に not otherwise 

specified（NOS）タイプ]の差異が明らかとなった。そ

こで、上述のように、厚生労働省健康局難病対策課と

意見交換（令和 3 年 10 月 9 日）も踏まえ、TAFRO 症

候群を新たな指定難病としての申請を目指す方針とな

り、申請に必要な書類を準備中である。 

 

 Ｄ．考察 

上述の4つの項目に関する研究で、キャッスルマン
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病、TAFRO症候群、類縁疾患を包括する診療ガイド

ラインの作成（TAFRO症候群の診療ガイドラインを

編纂する方向）、新たな指定難病としてのTAFRO症

候群の申請（診療ガイドラインを編纂し準備する）、

キャッスルマン病とTAFRO症候群の診療情報の難病

プラットフォームへの登録（リポジトリも併設、登録

は0例であるが、登録予定である500例以上の症例分布

と情報は既に得られている）、キャッスルマン病患者

会との協働（WEB形式での患者会員参加型の医療講

演会、キャッスルマン病＆TAFRO症候群患者白書202

0のガイドラインへの反映）、キャッスルマン病とTA

FRO症候群の研究における国際協調と国際的なガイド

ラインの編纂（CDCNとのコラボレーション）が、十

分に達成可能と考えられた。  

  
 Ｅ．結論 
 上述の4つの項目に関する研究は順調に進捗してい

る。令和4年度も今までの方針を堅持し、難病プラッ

トフォームへの登録を推進し、キャッスルマン病患者

会と協働し（WEB形式での患者会員参加型の医療講

演会を予定）、TAFRO症候群の診療ガイドラインの

編纂と指定難病への申請を準備し、CDCNとのコラボ

レーションで国際的コンセンサスの醸成を目指す。 
    
Ｆ．健康危険情報 

特記すべき事項なし 
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