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研究要旨 

全身性強皮症の診療ガイドラインに準拠した患者向けの Q&A 集の作成を行うことを目的

とした。患者会と連携して強皮症に関する質問を募り、診療ガイドラインの内容も網羅

する回答集の作成をおこなった。 

 

Ａ．研究目的 
 

全身性強皮症は皮膚のみならず、全身の諸臓器の線

維性変化と血管障害を特徴とする慢性疾患であり、厚

生労働省の指定難病とされている。間質性肺疾患、肺動

脈性肺高血圧症、心筋病変、腎クリーゼなどの臓器病変

により予後不良の症例も少なくないが、近年の治療薬

の進展により、新たな治療戦略が試みられている。こう

した背景から、最新のエビデンスに基づいた標準治療

の周知を目的の一つとして、前研究班において 2016 年

度版の全身性強皮症診療ガイドラインの改訂が行われ、

2023 年版(予定)ガイドラインが作成された。 

このガイドラインは全身性強皮症の診療を担当する

医師、医療従事者を主な対象としているが、患者にとっ

ては内容の理解が難しい可能性がある。一方、一般の方

に向けて、平易に説明した書籍や各種ホームページは

あるが、全身性強皮症についてもっと深く知りたいと

いう患者の要望には応えられていない。これらから、ガ

イドラインに準拠した正しい情報を研究班としてより

平易に患者に伝えることが必要と考えられた。また、患

者に対するガイドラインの普及は、二次的に医師への

ガイドライン普及効果が期待できる。 

本研究では、全身性診療ガイドラインの内容を網羅

し、かつ患者会との連携により集積した質問に回答で

きる Q&A を作成し、広くガイドラインの周知を図るこ

とを目的とした。この Q&A は、難病情報センターのホー

ムページへの掲載や書籍化などを検討する。 

 

 

Ｂ．研究方法 
 

ガイドラインの内容を網羅し、かつ患者会の質問に

も答え得る Q&A を作成するため、まず、強皮症患者会

「明日の会」と連携し、強皮症に関して疑問に感じてい

ることや専門医に聞きたいことなどの質問を広く募り、

質問リストを提出頂いた。また、ガイドラインに沿った

臓器別グループ(皮膚、肺、消化管、腎、心、肺高血圧、

血管、リハビリテーション、骨・関節、小児)が組織さ

れ、各グループが担当箇所の質問を整理し、質問リスト

の最終案の作成をおこなった。 

患者会から得られた質問は、大まかに臓器別に割り

振られ、割り振られた質問を各臓器別のグループが詳

細に確認して、ガイドラインの該当する CQに分類した。

CQ に分類できない患者会の質問については、必要に応

じて質問を新たに作成した。これらの質問は、患者のよ

り平易な理解が得られるよう、適時文言を変更した。質

問の数は各臓器 10-20 個を目安とし、ガイドラインの

CQ の充足率が 100%となるように質問を整理した。 

各臓器別のグループが作成した質問リストは、ガイ

ドラインの充足性や患者会の質問に答えられているか

を検討するため、最終的に作成委員全員の会議により

確認し承認された。今後は、質問に対する回答を作成し

ていく。 

 

（倫理面への配慮） 
患者会からの質問は匿名で受け付け、個人情報の保

護に配慮して行った。 

 

Ｃ．研究結果 
 

 本研究協力者らは上記目的と方法に基づいて、全身

性強皮症の皮膚病変、血管病変、および小児全身性強皮

症について、今回下記のように質問リストを作成した。 

 

(皮膚病変について) 
Q1.皮膚硬化とはどのような症状ですか？ 
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Q2.全身性強皮症と紛らわしい病気はありますか？ 

Q3.皮膚硬化を評価するスキンスコアは、どのように役

立ちますか？ 

Q4.スキンスコア以外に皮膚硬化を評価する方法はあ

りますか？ 

Q5.全身性強皮症のびまん型、限局型とはどのような分

類なのでしょうか？ 

Q6.皮膚硬化はどのように経過しますか？ 

Q7.皮膚硬化以外の皮膚症状には何がありますか？ 

Q8.早期に治療を開始するとその後の進行を抑えるこ

とができますか？ 

Q9.どのような時期や程度の皮膚硬化が治療適応にな

りますか？  

Q10.皮膚硬化に対して、塗り薬などの外用療法は効果

がありますか？  

Q11.皮膚硬化に紫外線療法は有効ですか？ 

Q12.皮膚硬化にステロイド内服は有効ですか？ 

Q13.皮膚硬化にステロイド内服以外の免疫抑制剤は有

効ですか？ 

Q14.皮膚硬化に生物学的製剤は有効ですか？ 

Q15.皮膚硬化にそれ以外で有効な治療はありますか？ 

Q16.皮膚硬化に造血幹細胞移植は有効ですか？ 

Q17.皮膚硬化に対して日常生活で気を付けることはあ

りますか？ 

 

(血管病変について) 

Q1. 血管病変の症状には何がありますか？  

Q2. 血管病変のリスクには何がありますか？ 

Q3. 血管病変はどのように治療しますか？  

Q4. 血管病変にはどのような内服薬を使いますか？ 

Q5.トラクリアを内服するときに注意することはあり

ますか？  

Q6. 血管病変に手術をすることはありますか？ 

Q7. 血管病変に有効な塗り薬はありますか？ 

Q8. 血管病変に有効なその他の治療はありますか？ 

Q9. 血管病変の予防のため日常生活で気を付けること

はありますか？ 

Q10. 皮膚石灰沈着に対して有効な治療はあります

か？ 

Q11. 毛細血管拡張に対して有効な治療はあります

か？ 

 

(小児全身性強皮症について) 

Q1. 小児全身性強皮症はどのように診断されるのです

か？ 

Q2. 小児全身性強皮症の頻度はどのくらいですか？ 

Q3. 小児全身性強皮症には成人 SSc と異なる特徴があ

りますか？ 

Q4. 小児全身性強皮症の重症度は成人と異なっていま

すか？ 

Q5. 小児全身性強皮症はどのような経過をとります

か？ 

Q6. 小児全身性強皮症の治療方針はどのように決めま

すか？ 

Q7. 小児全身性強皮症にはどのような治療があります

か？ 

Q8. 小児全身性強皮症で小児期から成人期への移行に

ついて気を付けることは何ですか？ 

 

Ｄ．考察 
 

昨今の診療ガイドライン作成においては、現在の診療

現場の状況を十分に熟知した上で、診療上の疑問点・問

題点を取り上げ、それらに対して可能な限り具体的か

つ最新の知見に基づく指針を提示することが求められ

るのに加え、一般の方、患者側の視点に立って、患者側

がどのようなことを医療あるいは医療者に求めている

のか、自らの疾患についてどのようなことを知りたい

のか、という目線も取り入れつつ作成していくことが

求められている。今回、患者会と連携しながら質問を作

成したことで、そういった視点が取り入れられたもの

になっていると考えられる。 

 

Ｅ．結論 
 

全身性強皮症の新しい文献的なエビデンスに基づき診

療ガイドラインを改訂し、標準的治療を周知する本研

究は国民の健康を守る観点から非常に重要な事業であ

り、さらに患者側からの疑問点や視点をさらに取り入

れることで患者 QOL や予後を改善するとともに、患者

の不安を取り除く効果も期待される。 

 

Ｆ．健康危険情報 
なし 

 

Ｇ．研究発表 

1．論文発表 

 なし 

 

2．学会発表 
 なし 

 

Ｈ．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 




