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研究要旨 

 疾患を ACTH 分泌異常症・GH 分泌異常症(成人)・GH 分泌異常症(小児)・TSH 分泌異常症・PRL 分泌異

常症・ゴナドトロピン分泌異常症・バソプレシン分泌異常症および腎性尿崩症・偶発的下垂体腫瘍・自己免疫

性視床下部下垂体炎に分類し、それぞれの疾患の診療における問題点を抽出してクリニカルクエスチョン（CQ）

として設定した。そしてエビデンスを検証後に、CQ に対する推奨の強さを決定した。診断と治療の手引きに

関しては改定作業を行った。また、各種疾患のレジストリを構築して患者登録を行った。 

 

 

Ａ．研究目的 

    間脳下垂体疾患の診療に資する診断ガイドラ

インを策定するともに、新たなエビデンスを創出に

つながる各種疾患レジストリを構築して患者登録

を行う。 

 

Ｂ．研究方法 

＜クリニカルクエスチョン、推奨、および解説文の

策定＞ 

疾患をACTH分泌異常症・GH分泌異常症(成人)・

GH分泌異常症(小児)症・TSH分泌異常症・PRL分

泌異常・ゴナドトロピン分泌異常症・バソプレシン

分泌異常症および腎性尿崩症・偶発的下垂体腫瘍・

自己免疫性視床下部下垂体炎に分類し、それぞれの

疾患を担当するチームにおいて最新の文献や諸外

国の診療ガイドラインを参考にして各種疾患の診

療における問題点を抽出してクリニカルクエスチ

ョン（CQ）として設定する。そしてエビデンスを検

証後に、CQに対する推奨の強さを研究者全員の投票

により決定する。さらに、各疾患を担当するチーム

リーダーおよび分担者がそれぞれの疾患のCQに対

する推奨文を作成する。 

＜診断と治療の手引きの改定＞ 

2019年に発表した各種疾患の診断と治療の手引き

を更新する。 

＜レジストリの策定および患者登録＞ 

各種疾患のレジストリを構築し、患者登録を行う。 

 

（倫理面への配慮） 

 特記すべきことなし。 

Ｃ．研究結果 

＜クリニカルクエスチョン、推奨、および解説文の

策定＞ 

 間脳下垂体疾患および腎性尿崩症18疾患（ACTH分

泌低下症・クッシング病・GH分泌不全症・先端巨大

症・TSH分泌低下症・下垂体性TSH産生腫瘍・ゴナド

トロピン分泌低下症・下垂体ゴナドトロピン産生腫

瘍・中枢性尿崩症・SIADH・高プロラクチン血症・自

己免疫性視床下部下垂体炎・IgG4関連下垂体炎・偶

発的下垂体腫瘍・小児ゴナドトロピン分泌低下症・

成長ホルモン分泌不全性低身長症・中枢性思春期早

発症・先天性腎性尿崩症）において、担当チームが

クリニカルクエスチョンを立案し、本研究班の班員

を中心に構成される診療ガイドライン作成委員全

体で十分に討議した後に、各疾患あたり1-3個のク

リニカルクエスチョンを設定した。 

クリニカルクエスチョンに対する推奨を決定す

るために、日本医学図書館協会に文献検索を依頼し、

抽出された論文のシステマティックレビューを行

うことで、各クリニカルクエスチョンにおける総体

としてのエビデンスの質を決定した。 

上記の作業によって得られた結果をもとに、エビ

デンス総体の評価、益と害のバランスおよび保険適

応などを考慮した上で推奨の強さを決定し、各担当

医員がクリニカルクエスチョンに対する推奨文の

草案を作成した。診療ガイドライン作成委員全体で
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の十分に討議した後に、推奨の強さを投票で決定し

解説文を完成させた。 

このクリニカルクエスチョン、推奨および解説文

は、後述する診断と治療の手引き（令和4年度改訂）

と合わせて「間脳下垂体機能障害と先天性腎性尿崩

症および関連疾患の診療ガイドライン 2023年版」

とし、外部評価委員会による外部評価および日本医

療機能評価機構によるMinds準拠ガイドライン公開

前評価を受けた。本診療ガイドラインは、日本内分

泌学会の承認を得た後に公表される予定である。 

＜診断と治療の手引きの改定＞ 

2019年に発表した19疾患（先端巨大症および下垂体

性巨人症、クッシング病、高プロラクチン血症、中

枢性尿崩症、SIADH、先天性腎性尿崩症、下垂体性ゴ

ナドトロピン産生腫瘍、中枢性思春期早発症、下垂

体性TSH産生腫瘍、成長ホルモン分泌低下性低身長、

成長ホルモン分泌低下症の小児期から成人期への

移行、成人成長ホルモン分泌低下症、ACTH分泌低下

症、プロラクチン分泌低下症、ゴナドトロピン分泌

低下症、TSH分泌低下症、偶発的下垂体腫瘍、自己

免疫性視床下部下垂体炎、IgG4関連下垂体炎）の診

断と治療の手引きについて改訂作業を行った。特に

「下垂体腺腫」の病理組織名称が「下垂体神経内分

泌腫瘍」と変更になったことから、今回の改定作業

において「下垂体腺腫」の記載をどのように扱うか

が議論となったが、最終的には「下垂体腫瘍（腺腫）」

の記載に統一した。そして、外部評価委員会や患者

会の意見を踏まえて一部修正した後に、日本内分泌

学会に提出し、同学会の承認を待つこととなった。 

＜レジストリの策定および患者登録＞ 

間脳下垂体機能障害および先天性腎性尿崩症お

よび関連疾患（先端巨大症・クッシング病・高プロ

ラクチン血症・中枢性尿崩症・SIADH・先天性腎性

尿崩症・下垂体ゴナドトロピン産生腫瘍・下垂体

TSH産生腫瘍・下垂体前葉機能低下症・偶発的下垂

体腫瘍・リンパ球性汎下垂体炎・リンパ球性下垂体

前葉炎・リンパ球性漏斗下垂体後葉炎・IgG4関連下

垂体炎・免疫チェックポイント阻害薬関連下垂体

機能障害・高Na血症・浸透圧性脱髄症候群・成長ホ

ルモン分泌不全性低身長症・小児ゴナドトロピン

分泌低下症・先天性複合型下垂体機能低下症）にお

いて、難病プラットフォームの雛型を用いて各疾

患のレジストリを策定し、京都大学医の倫理委員

会の承認を得た上で、登録を開始した。 

2023年3月末時点で160例の患者が登録され、疾

患毎では先端巨大症 22例・クッシング病 16例・高

プロラクチン血症 14例・中枢性尿崩症 26例・

SIADH 2例・先天性腎性尿崩症 1例・下垂体ゴナド

トロピン産生腫瘍 1例・下垂体TSH産生腫瘍 2例・

下垂体前葉機能低下症 73例・偶発的下垂体腫瘍 8

例・リンパ球性汎下垂体炎 1例・リンパ球性漏斗下

垂体後葉炎 1例・IgG4関連下垂体炎 4例・免疫チェ

ックポイント阻害薬関連下垂体機能障害 12例・高

Na血症 1例・小児ゴナドトロピン分泌低下症 2例

がレジストリに登録された。 

 

Ｄ．考察 

間脳下垂体疾患の診療に資するガイドライン

を策定した。日本内分泌学会による承認された後に

はこのガイドラインを診療の場に広く普及させる

予定である。また、患者レジストリを構築し、患者

登録を進めた。将来的にはこのレジストリを用いて

臨床研究を行い、新たなエビデンスの抽出に繋げる。 

 

Ｅ．結論 

 間脳下垂体疾患および腎性尿崩症の診療ガイド

ラインの策定・改訂を行うとともに、患者レジスト

リを構築して患者登録を進めた。 
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Ｆ．健康危険情報 

 該当なし 

 

G. 研究発表 

1. 論文発表 

別紙 4参照 

 

2. 学会発表 

総括研究報告書（分担研究報告書）参照 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

  （予定を含む。） 

1. 特許取得 

 該当なし 

 

 2. 実用新案登録 

 該当なし 

 

 3.その他 

 該当なし 


