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研究要旨 

最新のエビデンスに基づいた標準的治療をガイドライン等を通じて推進し、予後を改善さ

せることを目的とし、1) 診療ガイドラインの改訂、2) 患者会との連携による疾患啓発、

3) 移行期医療の支援、4) 疫学研究の推進を実施する。その結果、全身性強皮症・皮膚線

維化疾患の最新の治療が専門医・一般医に広く周知され、本症の医療水準が向上し、患者の予

後やQOL/ADL 改善につながる。また活動性・予後を反映する因子等を明らかにできれば、本症

の治療のさらなる最適化が可能になることが期待される。また、新規治療開発を目的と

し、AMED難治性疾患実用化研究事業と連携して医師主導治験を進めている。 

 

Ａ．研究目的 
全身性強皮症（指定難病）・皮膚線維化疾患（限局性

強皮症は小児慢性特定疾病）はいまだ有効な治療がな

く、難治で予後不良である。治療の遅れは手指・四肢の

拘縮性機能障害や各種臓器の線維性機能障害を来たし、

生命予後はもとより、QOL/ADL も低下する。早期診断・

早期介入と標準治療の普及を推進し、予後改善を図る

必要がある。本研究班の主な研究目的は、1) 診療ガイ

ドラインの改訂（今期は限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、

硬化性萎縮性苔癬の 3 疾患が対象）、2) 患者会との連

携による疾患啓発（診療ガイドライン準拠 Q&A 集の作

成、患者会主催の医療講演会の開催）、3) 移行期医療の

支援（全身性強皮症診療の quality indicator [QI] 作

成）、4) 疫学研究の推進（臨床個人票を用いた解析、早

期重症例レジストリの作成）である。 

 各年度の目標は以下の通りである。 

1) 限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬

のガイドライン（2016 年初版）を改訂する。令和 5 年

度に CQ の設定と文献の収集、6 年度にエビデンスの選

択と推奨文・解説文の作成、7 年度にガイドラインの完

成と関連学会の承認を目標とする。 

2) 患者会と連携し、新ガイドライン（2024 年度発表予

定）に準拠した全身性強皮症 Q&A 集を作成する。令和 5

年度に患者会と研究班による質問リストの作成、6 年度

に回答集作成、7 年度に患者会からのフィードバックと

研究班による修正・追記を経て、完成・公表を目指す。

また、強皮症オンライン相談（班員によるメール相談）

の活用を広く呼び掛け、早期に専門医を受診できるシ

ステムを整備する。 

3) 小児期発症全身性強皮症の移行期医療の質指標（QI）

を作成する。令和 5 年度に文献検索、6 年度に QI の草

案作成、7 年度に臨床データを用いた検証と最終調整を

経て完成・公表を目指す。 

4) 2002 年から早期重症例登録事業を継続しているが、

並行して AMED 疾患レジストリ事業の活用を検討し、大

規模化を図る。臨床個人票のデータを用いて深層学習

を行い、初診時所見に基づく症例の層別化や、新規予後

因子の特定を試み、個別化医療の基盤となるデータの

構築を目指す。 

このほか、AMED との連携事業として、医師主導治験

を本研究班の班員が属する 10 施設の協力を得て行う。 

本研究班は国際的にも評価の高い強皮症・皮膚線維

化疾患の専門家を揃えた点が特色である。2003 年以降、

継続的に診断基準・重症度分類・診療ガイドラインの作

成・改訂を行い、学会誌、書籍等を通じて公表し周知に

努めてきた。関連学会と連携し、全国的医療水準の向上

に貢献してきた実績があり、継続して活動することに

より、これらの疾患に悩む患者の力になることを目標

としている。 

 

Ｂ．研究方法 
1) 限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬

のガイドライン改訂（令和 5 年〜7 年、担当：浅野、植

田、沖山、神人、長谷川、松下、茂木、山口、山本、吉

崎、研究協力者） 

限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬の

ガイドライン（2016 年初版）を改訂する。マイルスト

ーンは以下の通りである。 

令和 5 年度：CQ を決定し、文献検索（医学図書館協会、

ハンドサーチ）を行う。 

令和 6 年度：文献を選択し、SR を行い、各 CQ に対する

推奨文・解説文を作成する。 

令和 7 年度：合意度を評価し、最終調整を行う。ガイド

ラインを完成し、関連学会の承認を得る。 
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2) 患者会との連携による疾患啓発（令和 5 年〜7 年、

担当：浅野、石井、川口、近藤、嶋、高橋、波多野、松

下、茂木、安岡、吉崎、研究協力者） 

患者会と連携し、新ガイドライン（2023 年度発表予

定）に準拠した全身性強皮症 Q&A 集を作成する。また、

強皮症オンライン相談（班員によるメール相談）の活用

を広く呼び掛け、早期に専門医を受診できるシステム

を整備する。患者向けの公開 WEB 講座を年 2 回実施す

る。Q&A 集作成のマイルストーンを以下に記す。 

令和 5 年度：患者会と研究班で連携して質問リストを

作成する。 

令和 6 年度：班員がガイドライン準拠の回答集を作成

する。 

令和 7 年度：患者会が草案を確認し、班員が最終調整す

る。完成後、公表する。 

 

3) 移行期医療の支援（令和 5 年〜7 年、担当：宮前、

研究協力者） 

小児期発症全身性強皮症の移行期医療の質指標（QI）

を作成する。マイルストーンは以下の通りである。 

令和 5 年度：文献検索（EMBASE, MEDLINE）を行う。文

献の SR を行う。 

令和 6 年度：QI の候補セットを作成し、全体会議で最

終セットを決定する。 

令和 7 年度：臨床データを用いて QI を評価し、最終調

整を経て完成・公表する。 

 

4) 疾患レジストリの構築（令和 5 年〜7 年、担当：植

田、長谷川、研究協力者） 

本研究班では、2002 年から全身性強皮症早期重症例

の登録事業を開始し、現在まで継続している。2022 年

に AMED 疾患レジストリ事業の利用を視野に、登録内容

の見直しと電子化を行った。今回は、全身性強皮症早期

重症例登録事業と AMED 疾患レジストリ事業のそれぞれ

の特徴を活かした有効利用の方策を検討し、大規模な

疾患レジストリ登録事業の実現を目指す。研究班の早

期重症例登録事業は各年度 40 名の登録を目指す。 

 

5) 臨床個人票を活用した疫学研究（令和 5 年〜7 年、

担当：金谷、研究協力者） 

本研究班は、既に 2000 年～2008 年の全臨床個人票デ

ータを用いて解析し、本邦例の臨床的特徴を明らかに

した。今回はさらに症例数を増やし、新たな手法を用い

て解析を行う。深層学習などの技術を用いて解析し、初

診時の所見から症例を層別化し、新たな予後因子の特

定を試みる。層別化群間で治療効果を比較するなど、個

別化医療の基盤となるデータを構築する。マイルスト

ーンは以下の通りである。 

令和 5 年度：2009 年～2014 年までに新たに登録された

症例についてデータクレンジングを完了させる。 

令和 6 年度：2003 年～2014 年までに登録された症例よ

りデータベースを構築するとともに、人工知能を用い

た予後予測モデルを構築する。 

令和 7 年度：強皮症データベースを踏まえた予後予測

モデルの社会実装に向けた検証を行う。 

 

6) AMED 医師主導治験との連携（令和 5 年〜7 年、担当：

浅野、石井、嶋、神人、高橋、長谷川、松下、茂木、安

岡、山口、吉崎） 

AMED と連携し、「全身性強皮症に伴う間質性肺疾患に

対する PAI-1 阻害薬 TM5614 の第Ⅱ相医師主導治験」を

行う。マイルストーンは以下の通りである。 

令和 5 年度：治験届を提出し、被験者のエントリーを開

始する。 

令和 6 年度：50 名の被験者のエントリーを完了する。 

令和 7 年度：50 名の被験者の観察を終了する。データ

を解析し、治験総括書を AMED に提出する。 

 

（倫理面への配慮） 
限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬のガ

イドライン改訂、患者会との連携による Q&A 集の作成、

および QI 作成については、企業から講演料は受けてい

るが、文献の解析や推奨度・推奨文の決定、Q&A の作

成、QI の作成に影響を及ぼしていない。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。臨床個人票を用いた解析については、国立精神神

経医療研究センター倫理委員会（A2019-056、2019 年 9

月 10 日）において承認を得て、厚生労働省より症例デ

ータの提供を受けた。「特定疾患治療研究事業における

臨床調査個人票の研究目的利用に関する要綱」に従っ

た。疾患レジストリの構築については、福井大学で一括

して倫理審査を行い、各施設の承認を受けて行った。

AMED 医師主導治験については、各施設で倫理審査を受

け、承認が得られた施設から順次開始した。 
 

Ｃ．研究結果 
1) 限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬

のガイドライン改訂（令和 5 年〜7 年、担当：浅野、植

田、沖山、神人、長谷川、松下、茂木、山口、山本、吉

崎、研究協力者） 

 令和 5 年 7 月から活動を開始した。パネル委員によ

り CQ 候補のリストを提出してもらい、メール会議を重

ね、令和 5 年 12 月に CQ 候補を絞り、令和 6 年 2 月に

開催した全体会議（WEB 会議）で CQ を固定した（資料

1）。システマティックレビューを行う担当者を選出し、

令和 5 年 12 月末までの文献を対象に、令和 6 年 1 月か

ら文献検索を開始した。文献検索は医学図書館協会に

依頼するとともに、ハンドサーチも並行して行ってい

る。概ねマイルストーンに従って進んでいる。 

 

2) 患者会との連携による疾患啓発（令和 5 年〜7 年、

担当：浅野、石井、川口、近藤、嶋、高橋、波多野、松

下、茂木、安岡、吉崎、研究協力者） 

強皮症患者会「明日の会」に依頼し、全身性強皮症に

関する質問を募った。令和 5 年 8 月末までに 246 項目
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の質問を得た（資料 2）。臓器別に質問数が 10-20 項目

となるように重複する質問を整理し、令和 5 年 11 月末

までに各質問と診療ガイドラインの CQとの対応表を作

成した（資料 3）。令和 6 年 2 月の全体会議（WEB 会議）

で質問を固定し、各質問に対して診療ガイドライン準

拠の回答作成を開始した。 

令和 5 年 9 月、自己免疫班と合同で患者向け WEB 講

演会を開催した（資料 4）。また、令和 5 年 10 月 10 日、

令和 5 年 10 月 31 日、令和 6 年 1 月 12 日、令和 6 年 1

月 29 日、令和 6 年 2 月 26 日に強皮症患者会「明日の

会」主催の公開 WEB 講演会を開催した（資料 5）。患者

会の協力を得て感想をまとめてもらい（資料 6）、次回

の講演会に活用する予定である。 

 以上、概ねマイルストーンに従って進んでいる。 

 

3) 移行期医療の支援（令和 5 年〜7 年、担当：宮前、

研究協力者） 

小児期発症全身性強皮症に関連した QI開発と診療ガ

イドラインに関する文献を EMBASE と MEDLINE を用いて、

令和 5 年 11 月末までに検索した（資料 7）。令和 6 年 1

月から、当該論文・ガイドラインの SRを開始している。

概ねマイルストーンに従って進んでいる。 

 

4) 疾患レジストリの構築（令和 5 年〜7 年、担当：植

田、長谷川、研究協力者） 

研究班で行っている早期重症例登録事業において、

令和 6 年 3 月までに本年度 40 名の登録を達成できた。 

 

5) 臨床個人票を活用した疫学研究（令和 5 年〜7 年、

担当：金谷、研究協力者） 

2003 年～2008 年度までに登録された 22,524 例につ

いての予後解析用データベースを構築し、本邦の全身

性強皮症の疫学を明らかにした。令和 5 年度に、2009

年～2014 年までに登録された症例についてデータクレ

ンジングが完了した。 

 

6) AMED 医師主導治験との連携（令和 5 年〜7 年、担当：

浅野、石井、嶋、神人、高橋、長谷川、松下、茂木、安

岡、山口、吉崎） 

AMED と連携し、「全身性強皮症に伴う間質性肺疾患に

対する PAI-1 阻害薬 TM5614 の第Ⅱ相医師主導治験」を

進めている。令和 5 年 9 月 4 日に治験届を提出し、9 月

19 日から被験者のエントリーを開始した（資料 8）。令

和 6 年 3 月の時点で 16 例がエントリーされている（資

料 9）。 

 

Ｄ．考察 
本研究班は、国際的にも活躍し実績のある強皮症・皮

膚線維化疾患の専門家から構成されており、日本皮膚

科学会・日本リウマチ学会等の関連学会とも連携して

活動していくので、班研究終了時には以下の効果が期

待できる。 

1) 皮膚線維化疾患のガイドラインが改訂・公開される

ことにより、これらの疾患の標準治療が専門医・一般医

に広く周知され、医療水準が向上し、患者の予後や

QOL/ADL の改善につながる。 

2) 患者会と連携し、患者目線に合った啓発活動を行う

ことにより、患者サイドの疾患理解が進み、患者の不安

を取り除く一助になる。また、オンライン相談や専門医

リストの整備により早期受診が促進されれば、早期介

入による治療効果の向上が期待できる。 

3) 小児期発症全身性強皮症の移行期医療の質指標の

確立は、移行期医療への関心を高め、医療者と家族の協

力による自立支援の質向上に繋がることが期待できる。

また、小児期発症例の臨床的特徴の啓発にもつながり、

早期介入による予後の改善や QOL/ADL の改善への波及

効果も期待できる。 

4) 疾患レジストリが整備されることにより、本邦例の

臨床的特徴を明らかにすることが可能になる。臨床個

人票を用いた深層学習により、患者層別化が実現し、活

動性・予後規定因子が同定されれば、治療介入が必要な

患者を予め特定でき、オーダーメイド治療を含めて、本

症の治療のさらなる最適化が可能になる。 

 

Ｅ．結論 
令和５年度～令和７年度の「強皮症・皮膚線維化疾患

の診断基準・重症度分類・診療ガイドライン・疾患レジ

ストリに関する研究」は、令和 6 年 3 月の時点でマイ

ルストーンに従って順調に進んでいる。2 年目も各グル

ープと密に連携し、進めていく予定である 

 

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 

資料１. 限局性強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性萎縮性苔癬のガイドライン改訂 CQ リスト 
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限局性強皮症 

CQ1 どのような皮膚病変・関節病変を治療対象とするべきか？ 

CQ2 本症に対して副腎皮質ステロイド外用薬は有用か？ 

CQ3 本症に対してタクロリムス外用薬は有用か？ 

CQ4 本症に対してイミキモド外用薬は有用か？ 

CQ5 本症に対して VitD3 外用は有用か？ 

CQ6 本症に対して副腎皮質ステロイドの全身投与は有用か？ 

CQ7 本症に対してメソトレキサートの全身投与は有用か？ 

CQ8 本症に対してシクロスポリンの全身投与は有用か？ 

CQ9 本症に対してミコフェノール酸モフェチルの全身投与は有用か？ 

CQ10 本症に対して JAK 阻害薬の全身投与は有用か？ 

CQ11 本症に対して経口カルシトリオール内服は有用か？ 

CQ12 本症に対してインターフェロンγの全身投与は有用か？ 

CQ13 本症に対してインフリキシマブの全身投与は有用か？ 

CQ14 本症に対してトシリズマブの全身投与は有用か？ 

CQ15 本症に対してリツキシマブの全身投与は有用か？ 

CQ16 本症に対してアバタセプトの全身投与は有用か？ 

CQ17 本症に対して光線療法は有用か？ 

CQ18 本症に対して局所光線力学療法は有用か？ 

CQ19 筋攣縮に対して有用な治療はあるか？ 

CQ20 脳病変に対して有用な治療はあるか？ 

 

好酸球性筋膜炎 

CQ1 本症に副腎皮質ステロイドの全身投与は有用か？  

CQ2 本症の寛解後に治療を中止することは可能か？ 

CQ3 本症に外用薬は有用か？ 

CQ4 ステロイド治療抵抗性の症例に免疫抑制薬は有用か？ 

CQ5 光線療法は有用か？ 

CQ6 皮膚硬化にリハビリテーションは有用か？ 

CQ7 上記以外で有用な治療法はあるか？ 

CQ8 本症に分子標的薬は有用か？ 

CQ9 本症に JAK 阻害剤は有用か？ 

 

硬化性萎縮性苔癬 

CQ1 副腎皮質ステロイドの外用薬は有用か？ 

CQ2 タクロリムス軟膏の外用は有用か？ 

CQ3 副腎皮質ステロイドや免疫抑制薬の全身投与は有用か？ 
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CQ4 光線療法は有用か？ 

CQ5 外科的治療は有用か？ 

CQ6 その他の有用な治療はあるか？ 

CQ7 そう痒感や痛みに対して有用な治療はあるか？ 

 

  



8 
 

資料２. 強皮症患者会「明日の会」から提出された質問リスト 
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資料３. 診療ガイドラインの CQ と質問リストの対応表 
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資料４. 患者向け医療講演会（自己免疫班と合同開催） 

 

令和 5 年度 自己免疫疾患研究班・全身性強皮症研究班 合同開催 医療講演会  

全身性強皮症 プログラム  

ご挨拶 浅野 善英 先生 東北大学  

講演１） 全身性強皮症の皮膚病変（皮膚硬化と皮膚潰瘍） 演者 : 松下 貴史 先生 金沢大学  

講演２） 全身性強皮症の間質性肺疾患 演者 : 嶋 良仁 先生 大阪大学  

講演３） 全身性強皮症の心病変と肺高血圧症 演者 : 波多野 将 先生 東京大学  

講演４） 小児全身性強皮症の移行期医療 演者 : 宮前 多佳子 先生 東京女子医科大学  
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資料５. 強皮症患者会「明日の会」主催の WEB 講演会 
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資料６. WEB 講演会に関する視聴者からの意見 

 

第 1 回強皮症患者向けセミナー 令和 5年 10 月 10 日開催 

 

・お話もスライドも分かりやすくて朗らかで感激しました。天才の患者目線が凄すぎて口ポカーンでした。 

 

・聞き入ってしまって質問出来無かったです。一緒に聞いていた家族も非常に分かりやすかったと言っており

ます。内容が濃くて 1 時間では足りないくらいですね。大変お忙しい中、このようなセミナーやオンライン相

談やら、本当に頭が下がります。感謝の気持ち、宜しくお伝えくださいませ。 

 

・浅野先生の言葉で説明されると、今まで？だったこともなるほど！と思え、読んで知ることより深く理解で

きました。年に一度の心エコーを何度も言われていたのが印象的でした。治験薬は間質性肺炎の進行抑制と共

に改善が期待されていると聞き、今までにない治療薬の誕生に希望を持てました。 

 

・すごくわかりやすく強皮症を網羅されていて、患者家族だけでなく全膠原病内科医に見て頂きたい内容でし

た。次回も楽しみです。治験参加希望しますと事務局に連絡しました。 

 

第 2 回強皮症患者向けセミナー 令和 5年 10 月 31 日開催 

 

・舌がピリピリの理由がわかって良かったです。 

 

・今日もとても役にたつ身近な情報に溢れていてよかったです。最近咳がでるけど、ＫＬ-6 は低くなってい

て、変だと思っていたら、逆流性食道炎からの咳もあると聞いて、ハッとしました。私も舌ピリピリの理由が

わかり、心配が減りました。浅野先生、皆様、ありがとうございました。 

 

・重要ポイントが多くメモが追いつきませんでした。主治医の『年に１人は切断しているような病気だから、

これは脅しじゃなくて現実だからね!』私はこの言葉を理解出来ているようで理解出来ていなかったと痛感し

ています。浅野先生の説明を聴いてようやく浸透してきた感じです。皆さんと一緒に勉強出来る事も私にとっ

ては幸せな時間です。ありがとうございました。 

 

・浅野先生はじめ @管理者 F(ピアハーモニー) さん、 @オルレア さん、治験調整事務局の皆様貴重なお話あ

りがとうございました。この半年、自分であれこれ調べたりしてこの強皮症とはどういう病気なのか…自分な

りに調べたりとある程度はわかっているつもりでしたがより丁寧に詳しく知る事が出来ました。２週間前に

初診で専門医の先生に診ていただきましたがこの病気のメカニズム、一人一人の治療のあり方、なぜ早期治療

が大切なのか…残念ながらここまでは詳しく説明は受けませんでした。昨日は 1 人で参加しましたが家族に

も参加して欲しかったととても残念に思います。再度動画を見られる予定などありましたら是非ともお願い

したいです。 
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・とても楽しくためになる時間でした。浅野先生ありがとうございました。指の潰瘍が偉い事になっているの

で、皮膚科で骨髄炎の事トラフェルミンの事など相談してみようと思います。 

 

・昨日の講演は私も皆さんと同様、本当に勉強になったと思っています。先生は限られた時間を目一杯使って

たくさんの情報を提供してくださり感謝しています。強皮症は様々な臓器に症状が出ることから、まだまだ私

達に伝えてくださりたいことがあったと思い、ぜひ次回も企画していただきたいと願います。そこで次の企画

がありましたら、私達(？)が日頃から気になっている、強皮症によって生じる疲れ易さ、だるさの仕組みやそ

の対処方法について、できれば間質性肺炎の有無に分けて取り上げていただけたら嬉しいです。 

 

・昨日のセミナーありがとうございました。家族も見てくれて、強皮症の事を詳しく知る事ができた、わかり

やすかった。この先生なら信頼できて治療もできるねと安心していました。間質性肺炎や逆流性食道炎につい

て今まで先生方が説明してくれた事を思い出しながら浅野先生のお話を聞いていました。最近咳が酷くリフ

ヌアを飲んでますが、今年 1 月に咳がひどくて受診した時に「喉からくるものか？ 中からくるものか？」と

聞かれた事を思いだしました。そういう事も細かくチェックして次回伝えます。また現在飲んでいる内服薬は

最適な物を処方してくれていると感じました。医師とのコミュニケーションは大事だと改めて思いました。

（これは吉川さん） 

 

・浅野先生、@オルレア さん、@管理者 F(ピアハーモニー) @管理者 K(ピアハーモニー) さん、昨日のセミナ

ーをご企画頂き、ありがとうございました。前回に引き続き、とても勉強になりました。浅野先生は、時間内

で情報いっぱい伝えて頂こうとしておられ、メモが追いつきませんでした(sweat)例えば、最近咳も出ており

ましたので、間質性肺炎以外にも逆流性食道炎による影響もある、と初めて知りました。他にも有益な情報沢

山でしたが、聴けば聴くほどまた色々な疑問も出てきます‥キリが無いですね。皆さん、そうだと思います。

先日の間質性肺炎ラジオみたいに、一問一答お答え頂く機会があるのか、オンライン相談で直接聞いた方が良

いのか。それだと、オンライン相談がパンクする気もしますが。 

 

・昨日のセミナーありがとうございました。大容量の濃い内容で、メモが追いつきませんでした。たくさんの

なるほど！の中で、特に印象に残ったのは、「診断基準」よりも「除外基準」に医師が注目する理由（転移初

診時に脚の皮膚生検を勧められた訳ですね）、強皮症は百人百様だから他患者と比べる意味はあまりないが、

医師と目線を合わせて話せるように、自らが色んな知識を持つことが大事、患者自身の勉強も必要という部分

です。 

 

・壊死の説明画像はショックでしたが（夢にでました）、血流障害大の自分にとっては悪化させないための注

意を再度確認出来ました。 

 

・前回から、繰り返し話される「なぜ早期発見早期治療が重要なのか」を聞く度に、今「この不調はなんだ？」

と悩まれている方にも前回や昨日のお話がどうにか届かないものか、と思います。昨日の参加者は 100 名以上

とのこと、それだけでも凄い事、しかし患者数から考えたら 0.5%未満なんですよね…あの素晴らしい講演が、

全ての患者に、医療従事者に届いたら、全身性強皮症患者の治療経過も劇的に変わっていくのでは、と夢想し
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ます。貴重な学びをありがとうございました。アーカイブ、冊子科希望します。 

 

・第二回セミナーの開催、誠にありがとうございました。多岐に渡る病変のご説明が丁寧で分かりやすく感激

しました。浅野先生の患者さん目線のお話し、ありがたく嬉しいです。個人的に印象的だったのが、他の疾患

を除外するために皮膚生検を行うという件で、皮膚生検から三年半経ちようやく合点がいきました。また、私

は今夏から皮膚硬化の強い腕、顔から汗が出づらく熱が体内に籠り不安に思っていましたが、汗腺が萎縮する

ことにより汗をかきづらくなるというご説明で強皮症によるものだと分かりました。私も全てをメモ出来な

かったのでアーカイブ他、復習出来る術を希望です。よろしくお願いします。 

 

・セミナー二回目、ピアハーモニーさん、オルレアさん、ありがとうございました。難しい単語やわかりにく

いことをかみ砕いて説明をしてくださいました。一部、衝撃的な写真もありましたが、過度に私達が不安にな

らないように説明くださっているなぁと感じました。そしてやはり、専門医の知識と経験は偉大なぁと感じま

した。まだ専門医に出会えていない方は是非どうにか繋がってほしいと願っています。（今回凄く盛沢山だっ

たのでメモが追い付かなかった部分もあるので限定でよいのでアーカイブあればうれしいなぁ） 

 

・浅野先生の Zoom 講習会大変勉強になりました。浅野先生の優しく、真剣なお話、難しかったですが、為に

なりました。ありがとうございました。今日、私の質問について東大のオンライン相談にて受けて頂き回答し

て頂きまさしたが、やはり定期的な検診は必要不可欠なんだと改めて実感しました。また、3回目がありまし

たら宜しくお願い致します。 

 

第 3 回強皮症患者向けセミナー 令和 6年 2月 26 日開催 

 

リアルタイム視聴：114 名 

YouTube 見逃し配信：175 回 

 

① 昨日のセミナー開催もありがとうございました。浅野先生のお話。難しい所も分かり 

やすく噛み砕いて説明下さって益々好きになりました。 

途中『エースの心に火をつける一言』については衝撃的でした。確かに沢山の患者さんを診ていらっしゃるの

でそのアプローチの仕方とても参考になりました。もっと詳しくなって印象に残る様な患者で居たいと思い

ました。 

そして、また次回もある!と言う事ですよね？昨日で最後と思い参加させて頂きましたがまた開催される方向

に感じましたので、管理者様、どうぞ宜しくお願い致します 

 

② 昨日のセミナー､ありがとうございました! 

今回､最後の方で抗 U1 RNP 抗体の事を話して下さいました｡今まで この抗体のお話をして下さった講演会を

私は聞いた事がなかったと思います｡なので､とても嬉しかったです｡ 

抗体別で 抗 U1 RNP 抗体の所でこの抗体がある人はステロイドを使うと話されたのを聞いてすごい安心しま

した｡ 
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③ 主治医にステロイドを使う事に関しては話を聞いて納得していました｡ 

でも､講演会へ行けば「強皮症ではステロイドを基本使わない」そういう話をされ､交流会でも「強皮症でステ

ロイド使うのはおかしい」と周りに言われて､主治医に説明された事を毎回説明するのも面倒くさくて「患者

さんもいろんなケースあるみたいですから」と言ってました｡ 

今回､抗 U1 RNP 抗体がある患者さんはステロイドを使う事がある｡効く事がある｡いろいろ説明をされるより

私の中に入ってきやすかったです｡ 

そして､今後 抗体によって使う薬が違うことがあるという事・抗体を知る必要性があるという事を交流会で

お伝え出来たらいいなと思いました｡ 

 

④ 次回､他の抗体のお話を楽しみにしております｡よろしくお願いします｡ 

 

⑤ 浅野先生、血液検査の結果や様々な症状から個々の患者の病状を理解し、さらに将来 

を見据えて治療するという専門医の先生の取り組みを分かりやすく説明してくださり本当にありがとうござ

いました。 

お忙しい中、資料も堅苦しくなく見られるよう心配りをしてくださり、まさに至れり尽くりで先生の温かさが

伝わってきました。 

治験の対象者の考え方についても大変参考になりました。 

企画、運営に携わってくださったオルレアさんほか関係者の皆さまにも感謝申し上げます。 

 

⑥ 昨晩の浅野先生の講演は、自分の抗体(抗トポイソメラーゼ Ⅰ )の臨床的特徴でした 

ので、とても楽しみに、また、一言一句聞き逃しのないよう、集中して拝聴いたしました。 

・前回の復習 

 自己抗体は、自分に向けられたミサイル。ゆっくり攻撃されていく。 

 (私は、今回、初めて浅野先生の講演を拝聴したので、復習コーナーは大変、ありがたかったです) 

・抗トポイソメラーゼⅠ 

平均すると症状が出る 4.5 年前より抗体陽性が出ている。 

・血管障害(毛細血管)と線維化(臓器)には関係がある→毛細血管を調べれば、状態が分かる 

・抗トポイソメラーゼ Ⅰ は、全身性強皮症の 3割～4割。重症も多いが軽症もいる。 

治療のタイミングが大切。 

・先生の心に火をつける質問をすると良い。 

・皮膚硬化と間質性肺炎の治療 

 《皮膚》無治療でもピークを過ぎれば自然治癒 

《肺》重症化するのは 15％、60％は進行しない、または、自然に改善する。 

 

⑦ 今回の講演は強皮症の構造が理解できる内容で、「医師目線」でのお話は非常に貴重な 

もので、今後の受診へのヒント満載だったと思います。私も時間の許す限り、繰り返し録画を見て復習します。 
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⑧ 浅野先生から飛び出した「残りは次の機会に」は私もびっくりしました。セミナーを 

お願いするに当たって、浅野先生の超多忙スケジュールを知りました。準備にも時間がかかるので、1回につ

きかなりの時間をいただくことになります。「3 回目のお願いをする」のも心苦しいくらいでしたから、しば

らくは「次」はないものと思っての 3回目でした。 

浅野先生は患者さんに対して「強皮症をしっかり勉強して、医師のハートに火をつけるような受診をしてほし

い」と願っているのですね。打ち合わせでは、「セミナーで話していると、つい熱が入って」という言葉も度々

出てきました。 

患者さんたちの疾患理解に役立つ機会は、浅野先生にとっても貴重なのかもしれません。 

浅野先生のセミナーに参加して受診の仕方が変わりました。 

そういう報告がたくさんできるようにしたいと思います。 

 

⑨ 昨晩の浅野先生の講演は、自分の抗体(抗トポイソメラーゼ Ⅰ )でしたのでとても楽 

しみに 、また、聞き逃しのないよう、拝聴いたしました。 

《前回の復習》 

私は浅野先生の講演を初めて拝聴いたしましたので、復習コーナー、大変ありがたかったです。 

○自己抗体は、自分に向けられたミサイル。非常にゆっくり自分の体を攻撃。 

《全身性強皮症の治療》 

基礎治療と対症療法がある 

《抗体陽性はいつから？》 

症状出現より、4.5年前より抗体陽性 (抗トポイソメラーゼ Ⅰ ) 

《血管障害と臓器の線維化》 

毛細血管の状態で臓器の線維化 が分かる 

《抗トポイソメラーゼ Ⅰ 》 

全身性強皮症の 3 割～4割。 

重症型が多いが、軽症型もある。治療のタイミングが大切。 

《医師の診療心に火をつける質問を》 

蛍光抗体の型について、質問してみる等。 

《治療》 

○皮膚 

ピークを過ぎれば自然に改善。治療により、改善していく順番は、悪くなっていった時と逆。＝手指の改善は

最後。 

○間質性肺炎 

10 年、20 年先を見据えた治療が必要。 

60％は進行しないケース、15％は重症。 

《治療薬》 

間質性肺炎と皮膚硬化に対する治療薬…一覧で分かり安かったです。 

(メモしきれませんでしたꪶꪷꨶꪉꕌꕍꕎꕏꕐꕑ。アーカイブで確認します。) 

【感想】 
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抗トポイソメラーゼ Ⅰ では、間質性肺炎について、60％で進行しないパターンというのは初めて知りました

ので、大変 勉強になりました。 

また、生物学的製剤が登場してからの治療と、それ以前の治療について、効果の違いなどを知りたいと思いま

した。 

【その他】 

医師の心に火をつける質問で、蛍光パターンについてのお話しがありました。 

抗トポイソメラーゼ 1 の蛍光抗体染色所見は、 

斑紋型＋核小体型 または、均質型＋核小体型 

だと思うのですが、この 2つの違いって何かあるのかな？と思いました。 

 

⑩ アクテムラを含む生物学的製剤についての有用性について、現時点では、10 年、15 年使用後のデータは

ないですが…『有用性予測』…予測の範囲で、生物学的製剤の有能性について知りたいといつも思ってい

ます。 

 

⑪ オルレアさん、管理者 Fさん Kさん、準備ありがとうございました。まさか、次回開 

催予告とアーカイブ公開まで！ありがとうございます。今回は抗トポの説明でした。抗トポとポリメラーゼは

５年前、セントロメアは 10 年前から抗体が要請になる話は初耳だったので、確定診断時から時間をさかのぼ

り振り返ると「あぁあの時から時限爆弾は着火していたのかも・・・」と妙に腑に落ちる点もあります。他の

抗体のお話も聴きたいので次回もよろしくお願いいたします。 

 

⑫ 浅野先生、ご講演ありがとうございました。 

今回のセミナーで教わった医師目線の診察チェックポイントをもとに（顔、手指の状態、関節可動域）体の変

化を記録しておき、診察時に簡潔に伝えてられたと思っています。 

医師のハートに火をつける『着火ワード』をさらっと口にできるようにアーカイブで復習し、これからの診察

時間を有意義なものにしていけたらと思います。 

 

⑬ 浅野先生、本当にありがとうございました괓괔괕괖괗괘괦괧괙괚괨괛괜괝괞괟괠괡괢괣괤괥괩 

昨日のセミナー、拝聴しました풨ꩠ풩풪풫풬풭ꩡ 

管理者さん、U1RNP 抗体について話が聞けてよかったです。ありがとうございました。 

U1RNP 抗体について理解がある強皮症専門医がいること安心しました。浅野先生が東大病院にいる時に受診で

きたらよかったなと思いました。東大病院の先生からは紫外線は大丈夫と言われたのですが気をつけて過ご

そうと思います。 

また、一生付き合う病気だから病院とも円満な関係をと言いたいことも我慢して遠慮していたのですが、勉強

して知識を増やし自分の考えを伝える事はいけない事ではないと気づきました。先生の人柄にもよると思い

ますが、こちらからも歩みよる努力をしたいと思います。 

 

⑭ 浅野先生のセミナー、拝聴しましたので、それを踏まえて主治医に相談してみます。 

今の主治医とは言いたいことの言える関係になっているので遠慮なく相談してみようと思います。浅野先生
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の話にあった刺激的な質問をぶつけてみます！ 

 

⑮ 診断直後の方には、ぜひ魔法の言葉「蛍光パターンは何型ですか？ 核小体型ですか？」「抗 SS-A 抗体は

調べてますか？」を使ってみてほしいです 

 

⑯ 子どものインフルエンザ看病で 30分遅れての浅野先生講演の視聴、アーカイブもなか 

なか見られずでした、、、 

 

⑰ またアーカイブ視聴できる機会をいただけたら嬉しいです。ご検討の程よろしくお願いします꽷꽸꽹꽺꽻꽼꾉꽽꽾꽿꾀꾁꾂꾃꾄꾅꾆꾇꾈꾊괓괮괔괕괯굵괚굶괝괞괟괠괡괥굷굸괣괰괱괲괳괴괖괗괘（あ

くまで期間限定の見逃し配信であることをお伝えしました） 

 

⑱ いつも有難うございます。昨日までの浅野先生の動画を見ました 

ひつこいくらい纝퐣繰り返し見直しました（笑）（見逃し配信の YouTube 動画について） 

 

⑲ 昨日、ギリギリで視聴出来ました！ 強皮症のメカニズムがよく分かって、可能だっ 

たら、ゆっくりもう一度見たいなーと思いました（見逃し配信の YouTube 動画について） 

 

⑳ 浅野先生のセミナー（概要） 

※「診療の質を高めるには、医師目線の理解が重要」ということが、今回のセミナーの一番のメッセージだっ

たと思います。 

（これまでの復習） 

自己免疫疾患では、本来異物を攻撃する抗体（ミサイル）とサイトカイン（爆弾）が自分に向かってしまう。 

膠原病かどうかは自分を攻撃する抗核抗体があるかどうか。 

自分を攻撃するので、ゆっくり進む。だから気づきにくくて慣れてしまう。 

「少しおかしいな」という段階で見つけて、10年後、20 年後を見据えて治療をすることが大事。 

治療には基礎治療と対症療法がある。 

基礎治療は、自己免疫・炎症を抑え、病気全体の勢いをコントロール。古くはステロイド、最近は免疫抑制剤

や生物学的製剤。 

 

強皮症の進み方には一定の順番がある。 

免疫異常⇒血管障害⇒線維化 

免疫異常が最初なので、抗体の種類が大事。 

89％で診断前に抗体が陽性となっている。 

血管障害と線維化は深く関係している。 

血管は動脈、細動脈、毛細血管と末端に行くほど細くなっていく。 

毛細血管の数が減ったり消えてしまったりで、硬化が起きる（皮膚硬化、間質性肺炎など）。 

細動脈の壁が厚くなり内腔が細くなって肺高血圧症や腎クリーゼなどが起こる。潰瘍は、この両方の結果、起

こる。 
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硬くなる上で血管が重要なので、毛細血管を調べれば重症度がわかる。爪先を詳しく見れば全身の血管がわか

る。キャピラロスコピーは、血管の構造異常、血流速度がわかる。血流が落ちていると、活動性が高い。 

抗トポイソメラーゼⅠ抗体 

全員が重症というわけではなく軽症例もある。 

強皮症が確定してない場合は、強皮症に関連した変化、特異的な変化をチェック。確定していれば、活動性・

病気を評価。 

関節の屈曲拘縮・可動域制限はしっかり評価して、ピークを可能な限り低く、ピーク時の可動域制限を最小限

に。リハビリを行いながら焦らず治療継続。 

肺は、10年後、20年後を見据えて、血管症状がない段階で治療に入る場合もある。 

抗トポイソメラーゼⅠ抗体は肺で判断（肺を先に評価する）。 

6 ヶ月～1年おきに CT、呼吸機能検査が必要（ケースによっては 3ヶ月おき） 

肺の治療では、セルセプト、オフェブ、リツキシマブ、ステロイド＋エンドキサン、アクテムラと使うが、オ

フェブ以外は皮膚にも効く。 

 

検査がなければ医師に話した方がよい。 

定期的に検査を行い、重症度をしっかり評価。 

びまん型では間質性肺炎がなくても 5年間は毎年 CT を。 

 

医師は何を見ているか 

＜レイノー現象＞ 

・片側姓か両側性か 

・色調（1相、2 相、3相）･･･3 相（白、紫、赤）が多い 

・足にも出るか 

・痛みや痺れを伴うか 

・親指に出るか（親指に出ると重症が多い） 

・レイノーが出てないときも冷たいか 

・手の色が赤いか 

 

毛細血管拡張はないか 

（手を触ってくれる医師ならば、強皮症を知っている医師だろう） 

医師の外来診療は、「完投勝利が絶対条件の先発投手」と同じ 

何十人という患者さんの診察をするので、「ギアを上げる勝負所」と思ってもらうことが大事。（大谷投手も全

部の打者に同じ投球をするわけではない、という例えで） 

↓ 

エースの心に火を点ける一言を準備して診察に臨みましょう。 

【火を点ける】のは 

・好奇心を刺激されるとき 

・患者さんがすごく勉強しているとき 
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「この患者さん、勉強しているなと思うときは、こちらのギアを上げなくてはならないので」 

 

㉑浅野先生は、「強皮症の合併症の胃食道逆流性は重篤になりやすい(？)」みたいなことも、おっしゃってい

ましたよね。薬物治療に加えて生活習慣での工夫も大切だとも。 

 

㉒浅野先生は､小分けに食べる事言われてましたよね｡ 

随分前の自分を振り返ったら ダメな事をしてたんだと思いました｡ 

 

㉓こちらの講演会などで勉強させてもらえるので感謝してます｡ 

 

㉔賢い患者を目指して頑張りたいと思います｡ 

 

㉕浅野先生のセミナー、まとめて下さいって有難うございます。 

プリントで残しておきたいので大事なノートに移動出来ますか？（⑳の投稿に対して。ノートに残して後から

振り返られるように設定） 

 
※浅野先生のセミナー後には、患者さんの行動が変わります。 

必要な検査を受けてない方、適切な治療を受けてない方が「これではまずい」と思って行動に出るのです。「年

１回の心エコー」「自分の抗体を知る」ということは、かなり徹底されてきました。 

視聴する患者さんは毎回必死にメモを取り、限定アーカイブで復習しています。(桃井) 
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資料７. 強皮症 QI 開発 文献検索の検索式 

 
*現在上記①における、QI 開発論文、診療ガイドラインの指標候補を選定するにあたり、文献検

索を施行済みである。下記に、各検索式を示す。 

 

【QI 開発論文 検索式】 

OVID MEDLINE 

1. exp Quality Indicators, Health Care/ 

2. exp "Process Assessment (Health Care)"/ 

3. exp Quality Assurance, Health Care/ 

4. exp Clinical Audit/ 

5. exp Patient Outcome Assessment/ 

6. (quality indicator$ or clinical indicator$ process indicator$ or performance 

indicator$ structure indicator$ or outcome indicator$).ti,ab. 

7. (process assessment$ or quality monitor$ or quality assessment$ or outcome 

assessment$ or structure assessment$).ti,ab. 

8. (quality criter$ or quality measur$ or quality improv$ or (quality adj2 care) or 

performance measur$ or process measur$ or recommend$ or audit).ti,ab. 

9. or/1-8 

10. exp Scleroderma, Systemic/ 

11. (scleroderma* or (systemic* adj3 sclero*) or (crest adj3 (syndrom* or 

disease*))).ti,ab. 

12. SSc.tw. 

13. scleroderma.tw. 
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14. or/10-13 

15. 9 and 14 

 

Elsevier EMBASE 

1. ‘clinical indicator’/exp 

2. ‘performance measurement system’/exp 

3. ‘quality of nursing care’/exp 

4. (‘quality indicator*’ or ‘clinical indicator*’ or ‘process indicator*’ or 

‘performance indicator*’ or ‘structure indicator*’ or ‘outcome 

indicator*’):ti,ab 

5. (‘process assessment*’ or ‘quality monitor*’ or ‘quality assessment*’ or 

‘structure assessment*’):ti,ab 

6. (‘quality criter*’ or ‘quality measure*’ or ‘quality improve*’ or ‘quality 

NEXT/2 care’ or ‘performance measure*’ or ‘process measure*’ or ‘recommend*’ or 

audit):ti,ab 

7. #1 or #2 or #3 or #4 or #5 or #6 

8. ‘Scleroderma,Systemic’/exp 

9. scleroderm*.ti,ab 

10. ‘systemic sclerosis*’:ti,ab 

11. ‘crest syndrome*’:ti,ab 

12. #8 or #9 or #10 or #11 

13. #7 and #12 

 

【Guideline 検索式】 

Ovid MEDLINE 

1. exp Scleroderma, Systemic/ 

2. (scleroderma* or (systemic* adj3 sclero*) or (crest adj3 (syndrom* or 

disease*))).ti,ab. 

3. SSc.tw. 

4. scleroderma.tw. 

5. or/1-4 

6. guideline.pt. 

7. 5 and 6 

8. exp Child/  

9. Infant/  

10. Adolescent/  

11. (child$ or infant$ or adolescen$ or teenage$ or preteen$ or pre-teen$).mp.  

12. (pediatric$ or paediatric$).mp.  
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13. or/8-12 

14. 7 and 13  

  

Elsevier EMBASE 

1. ‘practice guideline’/exp 

2. ‘clinical pathway’/exp 

3. ‘consensus development’/exp 

4. ‘good clinical practice’/exp 

5. (recommend* or guid* or directive* or consensus*):ti 

6. (‘clinical pathway*’ or ‘consensus development*’ or ‘good clinical 

practice*’):ti 

7. #1 or #2 or #3 or #4 or #5 or #6 

8. ‘Scleroderma,Systemic’/exp 

9. scleroderm*:ti,ab 

10. ‘systemic sclerosis*’:ti,ab 

11. ‘crest syndrome*’:ti,ab 

12. #8 or #9 or #10 or #11 

13. #7 and #12 

 

【QI 開発論文 検索式】小児限定追記あり 

OVID MEDLINE 

1. exp Quality Indicators, Health Care/ 

2. exp "Process Assessment (Health Care)"/ 

3. exp Quality Assurance, Health Care/ 

4. exp Clinical Audit/ 

5. exp Patient Outcome Assessment/ 

6. (quality indicator$ or clinical indicator$ process indicator$ or performance 

indicator$ structure indicator$ or outcome indicator$).ti,ab. 

7. (process assessment$ or quality monitor$ or quality assessment$ or outcome 

assessment$ or structure assessment$).ti,ab. 

8. (quality criter$ or quality measur$ or quality improv$ or (quality adj2 care) or 

performance measur$ or process measur$ or recommend$ or audit).ti,ab. 

9. or/1-8 

10. exp Scleroderma, Systemic/ 

11. (scleroderma* or (systemic* adj3 sclero*) or (crest adj3 (syndrom* or 

disease*))).ti,ab. 

12. SSc.tw. 

13. scleroderma.tw. 
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14. or/10-13 

15. 9 and 14 

16. exp Child/  

17. adolescent/  

18. (baby or babies or infant$ or child$ or teen$ or adolescen$).tw.  

19. or/16-18 

20. 15 and 19 

 

Elsevier EMBASE 

1. ‘clinical indicator’/exp 

2. ‘performance measurement system’/exp 

3. ‘quality of nursing care’/exp 

4. (‘quality indicator*’ or ‘clinical indicator*’ or ‘process indicator*’ or 

‘performance indicator*’ or ‘structure indicator*’ or ‘outcome 

indicator*’):ti,ab 

5. (‘process assessment*’ or ‘quality monitor*’ or ‘quality assessment*’ or 

‘structure assessment*’):ti,ab 

6. (‘quality criter*’ or ‘quality measure*’ or ‘quality improve*’ or ‘quality 

NEXT/2 care’ or ‘performance measure*’ or ‘process measure*’ or ‘recommend*’ or 

audit):ti,ab 

7. #1 or #2 or #3 or #4 or #5 or #6 

8. ‘Scleroderma,Systemic’/exp 

9. scleroderm*.ti,ab 

10. ‘systemic sclerosis*’:ti,ab 

11. ‘crest syndrome*’:ti,ab 

12. #8 or #9 or #10 or #11 

13. #7 and #12 

14.  'child'/exp  

15.  'adolescent'/mj  

16. (baby or babies or infant* or child* or teen* or adolescen*):ti,ab  

17. #14 OR #15 OR #16 

20. #13 and #17 

 

【Guideline 検索式】小児限定追記あり 

Ovid MEDLINE 

1. exp Scleroderma, Systemic/ 

2. (scleroderma* or (systemic* adj3 sclero*) or (crest adj3 (syndrom* or 

disease*))).ti,ab. 
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3. SSc.tw. 

4. scleroderma.tw. 

5. or/1-4 

6. guideline.pt. 

7. 5 and 6 

8. exp Child/  

9. Infant/  

10. Adolescent/  

11. (child$ or infant$ or adolescen$ or teenage$ or preteen$ or pre-teen$).mp.  

12. (pediatric$ or paediatric$).mp.  

13. or/8-12 

14. 7 and 13  

15. exp Child/  

16. adolescent/  

17. (baby or babies or infant$ or child$ or teen$ or adolescen$).tw.  

18. or/15-17 

19. 14 and 18 

 

Elsevier EMBASE 

1. ‘practice guideline’/exp 

2. ‘clinical pathway’/exp 

3. ‘consensus development’/exp 

4. ‘good clinical practice’/exp 

5. (recommend* or guid* or directive* or consensus*):ti 

6. (‘clinical pathway*’ or ‘consensus development*’ or ‘good clinical 

practice*’):ti 

7. #1 or #2 or #3 or #4 or #5 or #6 

8. ‘Scleroderma,Systemic’/exp 

9. scleroderm*:ti,ab 

10. ‘systemic sclerosis*’:ti,ab 

11. ‘crest syndrome*’:ti,ab 

12. #8 or #9 or #10 or #11 

13. #7 and #12 

14.  'child'/exp  

15.  'adolescent'/mj  

16. (baby or babies or infant* or child* or teen* or adolescen*):ti,ab  

17. #14 OR #15 OR #16 

18. #13 and #17 
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資料８. 医師主導治験の概要、および治験届 
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資料９. 医師主導治験のエントリー状況 
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別添６ 

 


