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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 

分担研究報告書2021年度 

 

ガイドライン・診断治療の手引き部会 

 

研究分担者 坂東政司（自治医科大学教授）、本間栄（東邦大学教授） 

研究要旨 

【背景と目的】本部会では、2018年9月にATS/ERS/JRS/ALATによる特発性肺線維症の診断に関する実臨床ガイドライ

ン（GL）が改訂されたことを踏まえ、現在わが国で使用されている「特発性間質性肺炎（IIPs）診断と治療の手引き改

訂第3版」の改訂作業を支援するとともに、「特発性肺線維症の治療ガイドライン2017」の改訂作業を行っている。ま

た、作成した手引きやGLを普及させ、指定難病であるIIPsの実臨床における医療水準の向上を図り、患者QOLの向上

に貢献することも重要な活動である。【結果】今年度は、主に以下の２項目に関する活動を行った。①「特発性間質性

肺炎 診断と治療の手引き2022（改訂第4版）」の刊行、②「特発性肺線維症の治療ガイドライン2017」改訂作業【結

論】これまでに本部会では、「IIPs診断と治療の手引き」および「IPFの治療GL」の改訂作業を行うことにより、指定

難病であるIIPsの実臨床における医療の質の向上を図り、国民への研究成果の還元の促進を行ってきた。今後も患者お

よび家族とともに非専門医や医療スタッフへの新しいエビデンスの普及・啓蒙活動の継続が重要であると考えられた。 

 

A．研究目的 

特発性間質性肺炎（IIPs）はわが国の指定難病の１つ

であり、中でもIIPsの１型である特発性肺線維症（IPF）

は、一般的には慢性経過で肺の線維化が進行し、不可逆

的な組織改変をきたす予後不良な疾患である。 

本部会の目的は、2018年9月にATS/ERS/JRS/ALATによ

る IPFの診断に関する実臨床GLが改訂 1)されたことを踏

まえ、現在わが国で使用されている「特発性間質性肺炎

診断と治療の手引き改訂第3版」（日本呼吸器学会作成）

の改訂・発刊を支援するとともに、新しい臨床試験やリ

アルワールドデータなどのエビデンスを創出・評価し、

「特発性肺線維症の治療ガイドライン2017」の改訂作業

を行うことである。また、治療GLを普及させ、難治性び

まん性肺疾患であるIPFの実臨床における医療の質の向

上を図り、国民への研究成果の還元を促進することも本

部会の重要な研究目的である。 

 

B．研究方法  

今年度も「特発性間質性肺炎 診断と治療の手引き

2022（改訂第4版）」の刊行を支援し、また「特発性肺

線維症の治療ガイドライン2017」改訂作業を継続した。

2015年より行ってきた（2020年は新型コロナ感染拡大に

より中止）患者勉強会におけるアンケート調査（GL認知

度に関する実態把握）は、今年度はweb形式での開催と

なったが、参加者に対してこれまでと同じ内容で実施し

た。 

C．結果 

１．「特発性間質性肺炎 診断と治療の手引き2022（改

訂第4版）」の刊行 

「特発性間質性肺炎 診断と治療の手引き改訂第3版」

の改訂では、IPF診断のフローチャートの改訂とともに、

progressive fibrosing interstitial lung diseases

（PF-ILDs）と緩和ケアの項目を新設した。また、working 

diagnosisやmultidisciplinary discussion（MDD）、ク

ライオバイオプシーなどについても詳しい解説を加え、

本年2月20日に「特発性間質性肺炎 診断と治療の手引

き 2022（改訂第4版）」として発刊した。 

２．「特発性肺線維症の治療ガイドライン2017」改訂作

業 

2022年度に刊行予定の「特発性肺線維症の治療ガイド

ライン 2023」の改訂作業は、昨年6月の第1回パネル会

議において重要臨床課題を決定し、これまでの3つ（慢

性期、急性増悪時、肺癌合併）の重要臨床課題に加え、

肺高血圧症合併および進行期の２つの重要臨床課題を採

択した。また、24項目のクリニカルクエスチョン（CQ）

を決定し、その後、各CQに対するシステマティックレビ

ュー(SR)チームによるSR作業を開始し、12月末には各

CQに関する推奨案が提出された。本年1月に第2回パネ

ル会議を開催し、現在、推奨案の最終討議を行いながら
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背景・エビデンスのまとめ・注釈の執筆を開始している。

また、診療マニュアル部分の項目内容および執筆者を昨

年9月に決定し、本年8月までに原稿を提出予定である。

今後は「特発性肺線維症の治療ガイドライン2023」とし

て、2022年度の完成を目指す（表1）。 

３．患者勉強会におけるアンケート調査（GL普及に関す

る実態把握） 

昨年11月7日に行われた第9回間質性肺炎/肺線維症

勉強会（名古屋）において、IPFの治療GLの普及・認知

度に関するアンケート調査を行った。これまでに実施し

た6回のアンケート調査における回答者数と回答者の内

訳、診療満足度を表2に示す。約150～350名の参加者か

ら回答が得られ、今年度のアンケートではこれまでより

も診療満足度は改善していた。表3に本GLの普及・認知

度に関する質問項目を示す。今回の勉強会にweb参加し

たIPF患者69名および患者の家族・友人55名の中で本

GLを知っていたのは。それぞれ9名（13%）、7名（13%）

であり、依然GLの認知度はいずれも低いものであった。 

 

D.考察 

 今年度は「特発性間質性肺炎 診断と治療の手引き

2022（改訂第4版）」を刊行した。わが国では、IPFをは

じめとするIIPsの診療現場における意思決定を支援する

解説書として、日本呼吸器学会作成の「特発性間質性肺

炎 診断と治療の手引き」が2004年に刊行され、2016年

12月に改訂第3版が刊行された 2)。今後は、改訂版手引

きを普及させ、難治性びまん性肺疾患であるIIPsの実臨

床における医療の質の向上を図ることが重要である。 

また現在、「特発性肺線維症の治療ガイドライン2017」

改訂作業を継続中である。「特発性肺線維症の治療ガイ

ドライン2017」は、2017年2月に本調査研究班により国

際治療GL 3)を遵守し、かつ日本の実情にあった治療・管

理法を提示することを目的として刊行された 4,5)。2017年

から本GLの認知度について、患者勉強会への参加者にア

ンケート調査を行ってきた。昨年度は、新型コロナ感染

症の感染拡大により患者勉強会が中止となり、アンケー

ト調査を行うことはできなかったが、本年度はweb開催

での勉強会参加者に対して実施した。今年度の診療満足

度はこれまでと比較し改善を認めたが、刊行から約5年

経過しても本GLの認知度は低かった。診療GLとは、健

康に関する重要な課題について、医療利用者と提供者の

意思決定を支援するために、システマティックレビュー

によりエビデンス総体を評価し、益と害のバランスを勘

案して、最適と考えられる推奨を提示する文書である 6)。

本GLも、IPF診療における医療利用者と提供者の意思決

定を支援し、最適と考えられる推奨を提示する文書とし

て作成されており、今後も引き続き、難治性びまん性肺

疾患であるIPFの臨床現場における医療の質のさらなる

向上を図るため、呼吸器専門医のみならず、非専門医や

かかりつけ医、医療スタッフに情報提供を行うことが重

要であると考えられた。また、患者ならびにその家族・

支援者に対して本GLに関する情報提供を積極的に行うた

めには、患者勉強会の全国各地での開催や、患者会の設

立支援などの対策も重要であると考えられた。 
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表1  IPFの治療GL改訂版」作成のタイムライン 

 

 

表2  患者勉強会におけるアンケート調査(1) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

表3  患者勉強会におけるアンケート調査(2) 

 

 


