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消化器内科学分野 教授 

研究協力者 上田佳秀  神戸大学大学院医学研究科内科学講座 
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研究要旨：本分化会の研究は多岐にわたるので、5つのワーキンググループ（WG 

）を立ち上げて、それぞれで研究を分担して行くことになった。1.原発性硬化性胆管

炎（PSC）レジストリ WG、2.PSC診断基準改訂 WG、3.SC 研究（ガイドライン、疫学調

査）WG、4.免疫チェックポイント阻害剤の有害事象（irAE）としての SC研究 WG、5.

肝内結石研究 WG の 5 つである。研究課題としては①PSC レジストリの充実と疫学調

査の計画、今後の付随研究の立案。②PSC 診断基準の改訂、➂PSC ガイドラインの改

訂、④irAE）としての硬化性胆管炎の実態調査、➄肝内結石の疫学調査、を挙げてい

る。①では小児、成人両方のレジストリへの登録を進め、それを利用した疫学調査を

計画中である。②では、発見が増加してきた軽症例の診断に MRCP 所見をどう活用す

るか、また重症度分類を作成することを計画している。③では PSCガイドラインの改
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訂に向けて Question（Background & Clinical）の見直しを開始したところである。

④では倫理委員会の承認が得られたのでこれから登録が始まるところである。➄では

二次性肝内結石調査と肝切除後胆管癌調査が進行中である。また、啓蒙活動として今

後 HP 上に公開している症例アトラスを充実させていくこととなった。 

共同研究者 

川上 尚（近畿大学 腫瘍内科） 

杉山晴俊(千葉大学消化器内科) 

花田敬士(JA 尾道総合病院内視鏡センター) 

芹川正浩(広島大学大学院医系科学研究科 

消化器⋅代謝内科学) 

中沼伸一(金沢大学肝胆膵・移植外科) 

光山俊行(関西医科大学総合医療センター 

消化器肝臓内科) 

酒井新(神戸大学医学部附属病院消化器内

科) 

奥村晋也(京都大学肝胆膵移植外科) 

谷木信仁(慶應義塾大学医学部消化器内科) 

桒田威(京都大学大学院医学研究科消化器内

科学講座) 

横出正隆(京都大学大学院医学研究科消化器

内科学講座) 

内藤格（名古屋市立大学 肝・膵内科） 

 

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。②PSC診断基準の改訂を計画し、増加し

てきた軽症例の診断や MRCP の用い方、重症

度の見直しなどを目的とする。➂PSCガイド

ラインを改訂し、新規エビデンスをまとめ、

治療法を啓蒙する。 

二次性硬化性胆管炎：④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ため、実態調査

を行う。 

肝内結石症：➄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調査、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。難病プラットフォームと連携し

たレジストリへの成人及び小児例の登録を

進める。血清及び抽出した DNA 京都大学医学

研究科附属ゲノム医学センターでストック

する。今年度末にレジストリを利用した疫学

調査を施行予定である。また、病態解明のた

めの付随研究も行う。 

②irAE 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、④

PSC 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。 

➄肝内結石症 WG：これまでに行われた全

国調査の追跡コホートとして、肝内結石に対

する肝切除後の異時性発癌の調査と二次性

肝内結石治療後の長期予後調査が進行して

いる。 

 

（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
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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。 

 

Ｃ．研究結果 

①原発性硬化性胆管炎レジストリ WG：これ

までに 64施設から参加意思を確認し、54施

設で倫理委員会の承認が得られた。登録数は

477 症例で、小児例 42 例を含んでいる。し

かし、以前に登録した症例が多いため生体資

料は 68 症例のみであった。このため、参加

施設への再度の呼びかけを 6 月までに行い、

9月に症例数の確認を行う。その結果を踏ま

え、今年度中の疫学調査を予定している。付

随研究に関しては、新たに発見された特異的

抗体の検査を予定している。また、更なる付

随研究のアイデアを検討中である。 

②irAE 硬化性胆管炎研究 WG：irAE硬化性

胆管炎の実態調査研究は、主施設である京都

大学の倫理委員会の承認が得られたので、こ

れから他の参加施設での倫理申請を開始す

る。今年度中の症例集積を目指している。 

③PSC の診断基準改訂 WG：会議により、昨

今増えた早期診断例を含めた MRCP による

PSCに特徴的な胆管像の判断基準を作成する

ことを計画している。また、予後や治療の困

難さを念頭においた重症度分類を作成する

ことが計画されている。 

④PSC ガイドライン改訂 WG：前版を参考と

し た Clinical question と Background 

question のたたき台を作成し、現在メール

審議を行っているところである。MINDSの提

唱する方法で作成し、Grade system を用い

ることが決まった。 

➄肝内結石症 WG：肝内結石に対する肝切

除後の異時性発癌の調査と二次性肝内結石

治療後の長期予後の両方ともが、既に参加施

設からの調査用紙の回収を行っている。未回

答の施設への呼びかけを行っているところ

であり、今年度中の発表を目指している。ま

た、以前に本分化会で作成した症例アトラス

を改訂することになり、分担が話し合われた。 

 

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。MRCP の普

及に追うところが大きいと考えられている

が、その胆管像の判断は検討されていない。

今回、診断基準をこのような状況を踏まえて

改訂し、新たなエビデンスを含むガイドライ

ンを策定することは PSC 診療の進歩に寄与

するものを考えている。また、疫学調査をレ

ジストリで行うことで経時的なデータ収集

が可能となり、研究が加速すると考えている。

希少疾患であるので、実態調査のみならず、

病態解明のための付随研究も加速すると考

えている。 

二次性硬化性胆管炎の一つである irAE 硬

化性胆管炎は、現在注目されている免疫チェ

ックポイント阻害剤の使用が広まるにつれ

て増加が予想される。実態を把握するととも

に、診断基準や診療ガイドラインの策定が必

要と考えられる 

原発性肝内結石に関しては肝切除後にも

新たに肝内胆管癌が発生する。また、増加し

ている二次性肝内結石の病像と治療成績が

いまだ明確になっていない。今回の調査で予

後が判明することにより、経過観察法や予防

的治療などの方法が立てられるようになる

と期待している。 

 

Ｅ．結論 

 原発性硬化性胆管炎は実態がだいぶ判明

してきており、診断基準、ガイドラインの改

訂を含め、標準的な診療ができるようになっ

てきた。またレジストリの構築により踏み込



21 

 

んだ研究ができるようになると、病態解明か

ら早期発見、治療法が検討できるようになる

と考えている。また、最近問題となっている

irAE としての硬化性胆管炎についても研究

の端緒につき、診療の標準化への筋道が立っ

てきたと考えている。 

肝内結石も指定難病ではなくなったが、診

療は困難なままであり、長期的な予後も明ら

かなにはなっていない。胆管癌発生を念頭に

置いた研究がまだまだ必要と考えている。ま

た、二次性結石の治療についても引き続き研

究が必要である。 
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Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む。）  

 1. 特許取得:なし 

2. 実用新案登録：なし 

 3. その他：なし 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


