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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、難治

性疾患実用化研究事業 統合レジストリを活用したキャッスルマン病・TAFRO 症候群における精密医療基盤の

構築を目指す実用化研究班（課題管理番号：：22ek0109589h0001）との協働のもと、難病プラットフォームに

統合する作業に着手し、R4 年度から、登録を開始した（難病プラットフォーム：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]】）。令和 4 年度末までに、地域中核病院を中心に、50 例が登録されている。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、令和 4 年度は 12 例を新たに実施した。中央病態解析センターは項

目 3.について、国際キャッスルマン病研究ネットワーク（Castleman Disease Collaborative Network：CDCN)

とのデータの国際間比較を担当し、CDCN が提案したキャッスルマン病を腫脹リンパ節領域数で分類する新た

な基準案の本邦症例での適合を評価し、令和 4年 12月 12日の S Scientific Advisary Board（SAB）ミーテ

ィング（WEB）ミーティングで提示し、CDCN とディスカッションした。項目 4.のガイドラインの作成は TAFRO

症候群の診療ガイドライン第一版の完成を目指し、TAFRO 症候群の診断・評価と TAFRO症候群の治療・予後を

テーマとしての CQを策定し、PICO を考案中である。また、患者会との協働で開催する患者会員参加型の医療

講演会は WEB形式で令和 4年 11 月 5日に開催したが、この活動は製薬企業の関心も惹き、令和 4年 11月 5日

には 2社が参加した。 
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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 

難治性疾患実用化研究事業 統合レジストリを活用し

たキャッスルマン病・TAFRO 症候群における精密医療

基盤の構築を目指す実用化研究班（課題管理番号：：

22ek0109589h0001）との協働のもと、難病プラットフ

ォームに統合する作業に着手し、R4年度から、登録を

開始した（難病プラットフォーム：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]】）。 

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、西村 碧 フ

ィリーズがチームで担当し、中央病理診断の運用を評

価した。 

中央病態解析センターは項目 3.について、国際キャッ

スルマン病研究ネットワーク（Castleman Disease 

Collaborative Network：CDCN)とのデータの国際間比

較を担当し、全国から多中心性キャッスルマン病（MCD）

疑い 442 例のデータを令和 4 年 9 月 30 日までに収集

し、解析した。 

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 4年度は、令和 4年 7月 1日、

12月 12日、令和 5年 2月 24日の 3回が開催された。

令和 4年 7月 1日の SABにおいて、CDCNから、キャッ

スルマン病を腫脹リンパ節領域数で分類する新たな

基準案が示されたので、本邦症例での適合を評価し、

令和 4年 12月 12日の S Scientific Advisary Board

（SAB）ミーティング（WEB）ミーティングで提示し、

CDCNとディスカッションした。 

項目 4.ガイドライン作成や患者会との協働 

TAFRO 症候群の診療ガイドライン第一版の完成を目指

し、TAFRO症候群の診断・評価と TAFRO 症候群の治療・

予後をテーマとしての CQ を策定し、PICO を考案する

ことにした。また、患者会との協働で開催する患者会

員参加型の医療講演会は、令和 4年度も 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、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]】）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

（UMIN000011809、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

（UMIN000034188、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

報からも情報を得た。 
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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 

難病プラットフォームへの登録は令和 4年度から開始

された。令和 4年度末までに、地域中核病院を中心に、

18 施設から中央倫理委員会（京都大学）の承認が得ら

れ、50例が登録されている。 

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、令和 4年度は 12例を新たに実施した。 

中央病態解析センターは項目 3.について、CDCN との

データの国際間比較を担当し、CDCN が提案したキャッ

スルマン病を腫脹リンパ節領域数で分類する新たな

基準案の本邦症例での適合を評価し、令和 4 年 12 月

12 日の SAB ミーティング（WEB）ミーティングで提示

し、CDCN とディスカッションした。研究結果は項目 3.

に述べる。 

項目 3.難病における国際協調 

令和 4年 7月 1日の SABにおいて、CDCNから、キャッ

スルマン病を腫脹リンパ節領域数で分類する新たな

基準案が示された。これは米国のキャッスルマン病レ

ジストリであるACCEKERATEレジストリにおいて、HHV8

感染が確認されない151名のキャッスルマン病疑い群

を解析し、腫脹リンパ節領域数が多いと TAFRO徴候陽

性率が上昇し、この患者群のみを多中心性（特発性多

中心性キャッスルマン病）とし、治療強化の対象とす

る試みと思われる。しかしながら本邦のデータとはか

なり乖離があることが予想されたので、AMED 研究班と

協働し、急遽、難病プラットフォームに登録予定の患

者さんを含め、全国から 442 例のデータを令和 4年 9

月 30日までに収集し、解析した。275名においてデー

タセットが揃っており、それでは、TAFRO 徴候は 103

名（37.%%）に認めたが、腫脹リンパ節領域数と TAFRO

徴候には有意な関連はなかった。また、リンパ節病理

分類においても、特に形質細胞型と硝子血管型の陽性

率において、米国と日本で顕著な差異を認めた。以上

を令和 4 年 12 月 12 日の SAB ミーティング（WEB）ミ

ーティングで提示し、CDCN とディスカッションした。

現状では継続審議となっている。 

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

候群の診療ガイドライン第一版の完成を目指してい

る。令和 5 年 2 月 4 日の班会議において、暫定的に、

以下の①から⑩の CQを提示した。 

①TAFRO 症候群に特徴的な臨床徴候は何か？キ

ャッスルマン病と共通する臨床徴候は何か？ 

② TAFRO 症候群に特徴的な血液検査所見は何

か？キャッスルマン病と共通する血液検査所

見は何か？ 

③TAFRO 症候群の診断および評価に有用な検査

は何か？ 

④TAFRO 症候群の重症度・疾患活動性をどのよ

うに評価するか？ 

⑤TAFRO 症候群に副腎皮質ステロイド薬は有効

か？ 

⑥TAFRO 症候群にトシリズマブは有効か？ 

⑦TAFRO 症候群にリツキシマブは有効か？ 

⑧TAFRO 症候群にシクロスポリンは有効か？ 

⑨TAFRO 症候群の病態改善を期待できる治療は

その他に何があるか？ 

⑩TAFRO 症候群の予後を規定する因子、予測す

る因子はあるか？ 

そこでは、①から⑩の内容は妥当であるが、①から

④と⑩は背景疑問、⑤から⑨を前景疑問に対する CQと

することも提案され、現在、考察中である。前年の報

告書に述べたようにTAFRO症候群の指定難病への申請

準備も開始しており、それには TAFRO 症候群の診療ガ

イドライン第一版の完成がとても重要である。 

患者会との医療講演会（完全 WEB、Zoom）は、令和 4年

11月 5日に実施した。今回は患者会からの要望に応じ

た講演内容とパネルディスカッションを重視し、非常

に好評であった。この双方向性の活動はガイドライン

にも反映可能と思われるが、製薬企業の関心も惹き、

令和 4年 11月 5日には 2社が参加した。 

 

 Ｄ．考察 

上述の 4つの項目に関する研究で、a.診療ガイドライ
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ン（初版）の改訂の開始：TAFRO 症候群バージョンを

編纂、b.TAFRO 症候群の指定難病への申請準備の開始、

c.難病プラットフォーム登録システムの運用、d.病理

診断システムの運用（中央病理診断センター）、e.リポ

ジトリの運用（中央病態解析センター）、f.CDCN との

情報交換と協調、g.キャッスルマン病患者会医療講演

会の開催 の目標は、令和 4 年度中に達成されたと考

えられる。 

 
 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。これらの活動により、①臨床実地で臨床医が診療

に苦慮しているTAFRO症候群対する診療ガイドライン

の作成・公開と指定難病への申請 ②世界最大規模の

キャッスルマン病、TAFRO 症候群、類縁疾患における

質が高いコホートの構築 ③診断困難症例に対するリ

ンパ節病理診断の補助 ④患者会員参加型の医療講演

会を介しての疾患理解の啓蒙と社会貢献 ⑤CDCN と国

際的な重要臨床課題を共有しレジストリとリポジト

リの整備も含めた国際共同研究基盤の醸成 が大いに

期待される。 

    
Ｆ．健康危険情報 

特記すべき事項なし 
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