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研究要旨 
全身性エリテマトーデス(SLE)は代表的自己免疫疾患で全身の臓器を冒し、その病態像は多様である。そのため
疾患像の把握が難しく、また、専門家間でも治療方針の決定に難渋することが多い。本研究の目的は SLE の我が
国における初めての診療ガイドラインを作成し診療の均てん化に寄与し、エビデンスの蓄積に伴い改訂していく
ことである。2019 年に発行された SLE 診療ガイドラインの評価と追補・改訂や、ガイドラインで得られた成果を
もとに医療経済分析を行う。また、我が国の SLE 患者の診療情報を集積し、将来の臨床・基礎研究に生かすこと
であり、難病プラットフォームを用いたレジストリ を構築し運営する。 
本年度はガイドラインの評価アンケートやガイドライン追補版の準備、指定難病の新分類基準の変更手続きを行
なった。また、疾患レジストリの構築を行い、運営を始めている。 
抗リン脂質抗体症候群（APS）は 20-40 歳代の生殖可能年齢に好発し、流産や死産などの重篤な周産期合併症の
原因として重要であり、約半数は SLE に合併する。我が国では、「抗リン脂質抗体症候群合併妊娠の治療及び予
後に関する研究」研究班（研究代表者 村島温子）により平成 28 年に「抗リン脂質抗体症候群合併妊娠の診療
ガイドライン」が発行されたが、国内外における新たな検査手法および治療法の開発やレジストリ研究による APS
女性の妊娠転帰および長期予後に関する知見の蓄積により、現状に見合ったガイドラインの改訂が望まれてい
る。今年度は、産科的 APS および抗リン脂質陽性女性に対する診療ガイドラインの改訂に向けた検討を行う。 
 

 

A.研究目的 

全身性エリテマトーデス(SLE)は代表的自己免疫疾

患で全身の臓器を冒し、その病態像は多様である。

そのため疾患像の把握が難しく、専門家間でも治療

方針の決定に難渋することも多い。 

本研究では SLE の我が国における初めての診療ガ

イドラインの整備・改訂と我が国の SLE 患者の臨床

データの集積を行うことを目的とする。 

前者は診療ガイドラインの作成・評価・改訂作業を

意味する。ループス腎炎(LN)は SLE の最重要臓器病

変であり、ガイドライン発行後も新たな治療エビデ

ンスが蓄積されている。また、我が国でリウマチ専

門医と腎臓専門医が独立して診療しているケース

がある。両者での診療の均てん化を進め疾患予後を

改善するために LN のガイドライン改訂版を作成す

る。さらに、医療経済解析も行う。 

SLE 患者の臨床データの集積は疾患レジストリを

作成・運営し、将来の臨床・基礎研究に生かすこと

を目的とする。 

抗リン脂質抗体症候群（APS）は 20-40 歳代の生殖

可能年齢に好発し、流産や死産などの重篤な周産期

合併症の原因として重要であり、約半数は SLE に合

併する。我が国では、「抗リン脂質抗体症候群合併

妊娠の治療及び予後に関する研究」研究班（研究代

表者 村島温子）により平成 28 年に「抗リン脂質

抗体症候群合併妊娠の診療ガイドライン」が発行さ

れたが、国内外における新たな検査手法および治療

法の開発やレジストリ研究による APS 女性の妊娠

転帰および長期予後に関する知見の蓄積により、現

状に見合ったガイドラインの改訂が望まれている。

そこで産科的 APS および抗リン脂質陽性女性に対

する診療ガイドラインの改訂を目的とする。 

 

B.研究方法 

SLE 

① アンケート調査：2019 発行の SLE 診療ガイド

ラインの推奨文に対して専門医に電子媒体で

のアンケートを行なう。重要臓器病変に関連す

る推奨文について、自施設での浸透度と各専門

医の同意度を数値化し聴取する。また、ガイド

ライン作成時にエビデンスの不足が著しかっ

たグルココルチコイド製剤の必要投与量を確

認する。対象は日本リウマチ学会・日本腎臓学

会の各専門医である。 

② ガイドライン追補作業：LN について日本リウ

マチ学会・日本腎臓学会・日本産婦人科学会合

同でガイドライン改訂委員会を編成し文献の

集積・レビューを行う。また、LN に関連してエ

ビデンスの不足する領域（例えば LN Class V

の診療エビデンス）に対して同改訂委員会のメ

ンバーを中心に臨床研究を行う。またループス

腎炎および生物学的製剤使用に関する医療経

済学的解析を行う。 

③ 個票改訂：2019 年にヨーロッパリウマチ学会

(EULAR)/アメリカリウマチ学会（ACR）による

新 SLE 分類基準の我が国における検証作業の

結果、従来の分類基準と同等以上の正診断率を

確認した。このため、我が国における SLE 診断

にも利用できると判定し、SLE の特定疾患臨床

調査個人票を改訂する。 

④ 疾患レジストリ：厚生労働省難病研究班が日本

医療研究開発機構と構築した難病プラットフ

ォームを用いた疾患レジストリシステムを作

成 す る 。 難 病 プ ラ ッ ト フ ォ ー ム は

EDC(electric data capture)を用いた情報統

合基盤で、生体試料や臨床情報の二次利用・デ

ータシェアリングを通して難病研究を推進さ

せる。 

 

PAPS 

① 疾患レジストリは難病プラットフォームを用

いて作成する。分科会内でレジストリ項目を設

定するが、その際、難病疾患班内の他分科会の

項目との整合性を保ちながら行う。 
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② 産科的 APS のガイドライン改訂に向けての研

究班を発足し、そのメンバーを中心に旧診療ガ

イドラインの Clinical Question (CQ)の見直

しと新たな CQ の策定を行う。作成した CQ を

もとに Systematic Review (SR)を行う。エビ

デンスレベルの高い研究が乏しく SR が困難で

ある場合はナラティブレビューに基づくエキ

スパートパネルでの合意形成も検討する。 

 

C.研究結果 

SLE 

① 診療ガイドラインに関するアンケート調査を

既に準備しており、各学会の承認を得たうえで

令和 4 年度に第 1 回アンケート調査を各学会

に依頼する。 

② ループス腎炎研究サブグループを分科会内で

作り、具体的な研究法について検討を始めてい

る。令和 4 年度早期にガイドラインのスコー

プ・CQ を設定して文献検索を行う。LN Class 

V の我が国での診療実態について調査しデー

タとしてまとめる。QOL 評価法、費用評価法に

ついて設定して自主臨床研究として倫理審査

を受審する予定である。 

③ 個票の改訂を行い、令和 4 年度から運用する。 

④ レジストリ項目の設定を行い令和３年から運

用を開始している。 

 

PAPS 

① 産科的 APS のガイドライン改訂に向けての研

究班を発足し、その準備を開始した。 

 

D.考察  

 我々は 2019 年に我が国で最初の SLE の診療ガイ

ドラインを作成したが、作成後の作業を継続的に行

うことで診療の均てん化と我が国からのエビデン

スの創出を行う。即ち、ガイドラインの評価やガイ

ドライン作成時に判明したエビデンス不足領域で

の新たな臨床研究の設定、そしてそれらの結果も踏

まえたガイドラインの改訂である。今回、アンケー

トによりガイドラインの評価を各学会の専門医か

ら得る。ガイドラインのデータを利用した医療経済

解析や LN Class V などエビデンス不足領域の臨床

研究の準備を整え、令和 4 年度はこれらを順次施行

する。さらに、LN のガイドライン改訂版の作成作

業に入り、数年内の改訂版公表を行う。疾患レジス

トリは本班を中心に運営を行い、定期的なデータの

解析および公表を行っていく。 

APS に関しては、次年度は CQ の策定を行いながら

SR を進め、ガイドライン改訂に向けた作業を遂行

していく。 
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 保田 晋助 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科膠原病･リウマチ内科学 教授 

 

研究協力者 秋岡 親司 京都府立医科大学小児科学教室 准教授 

 植田 郁子 大阪大学大学院医学系研究科皮膚科学 特任講師（常勤） 

 梅澤 夏佳  東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科膠原病･リウマチ内科学 助教 

 沖山奈緒子 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科皮膚科学 教授 

 岸  崇之 東京女子医科大学小児科･茨城県小児地域医療学寄附研究部門 特任准教授 

 木村 直樹 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科生涯免疫難病学 寄附講座講師 

 幸原 伸夫 神戸市立医療センター脳神経内科 参事 

 小林 法元 信州大学小児科 特任准教授 

 佐藤 亮太  山口大学医学部附属病院脳神経内科 助教 

 杉江 和馬 奈良県立医科大学脳神経内科 教授 

 冨満 弘之 JA とりで総合医療センター神経内科 院長 

 山口 由衣 横浜市立大学大学院医学研究科環境免疫病態皮膚科学 教授 

 

 

研究要旨 
厚生労働省本研究班において過去に作成した多発性筋炎・皮膚筋炎の診断基準と治療ガイドラインについて、

国内外の状況や最新の医学的知見を踏まえて改訂中である。2020 年に公開した小児と成人を統合した新しい診

断基準と新しい診療ガイドラインを基として、不十分であった診断領域についてさらに充実させて、診断から治

療までを包括的に含め完全版のガイドラインを作成している。本年度は、各クリニカルクエススチョンに対する

回答案を作成した。 

 

A.研究目的 

 多発性筋炎（polymyositis: PM）および皮膚筋炎

（dermatomyositis: DM）は、皮膚および筋の炎症性

変化を主徴とする自己免疫疾患で、指定難病の一つに

含まれている。PM/DMは、希少疾患であるため、本症

の診療に習熟していない医師も多いことに加えて、本

症はheterogenousな疾患であり、多様な病像を呈し、

多診療科にわたる横断的な診療が必要であること、さ

らには根治的療法がいまだ確立していないことから、

その診断および治療にはしばしば困難をともなうため、

標準化された指針が必要である。本研究班において過

去に治療ガイドラインを作成した。しかしながら、こ

れらの領域にはめざましい進歩があり、疾患概念、診

断、治療などに新しい知見が数多く報告されてきてい

る。そこで、PM/DMの診療の標準化、医療の質の向上・

患者のQOL の改善を目指すために、治療ガイドライ

ンの改訂を行い、2020年度に「暫定版」として完成し、

本研究班のウェブサイト上に公開しており、全国的に

活用して頂いているところである。 
この「暫定版」作成にあたっては、診断基準につい

て、若年者と成人の統合および最近の保険収載された

検査項目を含むものにアップデートした。また、診療

ガイドラインについては、可能な範囲でGRADE 法に

は準拠したより客観的な内容とした、しかしながら、



─ 12 ─

希少疾患である本症の領域では必ずしもエビデンスレ

ベルの高い論文が豊富であるとはいえないため、現在

のエキスパートオピニオン的ではあるが詳細な内容も

扱うことが出来るようにし、そのような二本立ての構

成としたた。また、若年性PM/DMに関するガイドライ

ンを含めて若年者から成人までの包括的なガイドライ

ンとなるようにした。一方で、本ガイドラインでは、

治療に関する領域に比較して、主に診断に関する領域

については総論においてカバーしてはいるものの、個

別のクリニカルクエスチョンが不足しているため、「暫

定版」としている。そこで、本症に対して診断から治

療までクリニカルクエスチョンを漏れなく扱う「完全

版」のガイドライン作成を計画した。 
 

B.研究方法 
診療ガイドライン全体のデザインとして、現在の暫

定版に含まれるGRADE 法に準拠したシステマティ

ックレビューを行うクリニカルクエスチョンはそのま

ま残しながら、新しいエビデンスを検索してアップデ

ートを行うこととした。これらに関しては、これまで

の方針を踏襲して、日本医学図書館協会の協力を得

て、PubMed, Cochrane Library、医中誌Webをデー

タベースとした2018年以降の文献検索を行ったうえ

で、システマティックレビューを行い、このシステマ

ティックレビューを基に、それぞれのCQに対する推

奨文と推奨度を決定することとした。 
一方で、従来型のクリニカルクエスチョンに含めら

れていなかった内容で、新たに作成すべきものを、脳

神経内科、膠原病・リウマチ内科、小児科、皮膚科の

それぞれの領域で討議してあらかじめリストアップし

た上で、分科会全体で議論を行い、取捨選択を行っ

た。 
（倫理面への配慮） 
特記すべきことなし。 
 

C.研究結果 
暫定版におけるシステマティックレビューによるク

リニカルクエスチョンは、 

1 成人の PM/DM の筋症候に対して、寛解導入治療とし

て副腎皮質ステロイドおよび各種免疫抑制薬、生物学

的製剤は有用か 

2 成人の PM/DM に合併する間質性肺炎に対して、寛解

導入治療として副腎皮質ステロイドおよび各種免疫抑

制薬は有用か 

3 成人の PM/DM の筋症候に対して、副腎皮質ステロイ

ドに大量免疫グロブリン静注療法を追加することは有

用か 

4 小児の PM/DM の筋症候に対して、寛解導入治療とし

て副腎皮質ステロイドおよび各種免疫抑制薬、生物学

的製剤は有用か 

であり、これをアップデートする。 

一方、従来型のクリニカルクエスチョンは、暫定版で

は、 

1 機能予後や治療反応性を予測できる臨床症状や検査

は何か 

2 自己抗体は有用な指標となるか 

3 血清 CK 値と筋力のどちらが筋炎の病勢を反映する

か 

4 筋炎による筋力低下とステロイドミオパチーによる

筋力低下は臨床的にあるいは何らかの検査（血液、筋

電図、核磁気共鳴画像、筋生検など）で鑑別できるか 

5 治療強化の検討を要する筋炎再燃の指標は何か 

6 多発性筋炎/皮膚筋炎治療の第一選択薬は何か 

7 妥当な副腎皮質ステロイドの初期投与量はいくらか 

8 副腎皮質ステロイドによる治療によって、治療前に

比べて、いったん萎縮した筋が回復することはあるか 

9 寛解後に副腎皮質ステロイドを中止することが可能

か 

10 免疫抑制薬の併用は、どのような症例で検討すべ

きか 

11 免疫抑制薬の併用は副腎皮質ステロイドの早期減

量を可能にするか 

12 副腎皮質ステロイド以外に用いる免疫抑制薬は何

か 

13 治療抵抗性の症例では大量免疫グロブリン静注療

法による治療を考慮すべきか 

14 筋炎再燃の場合に選択される治療方法は何か 

15 間質性肺炎に副腎皮質ステロイドや免疫抑制薬で

治療する場合に日和見感染症対策は必要か 

16 治療早期からリハビリテーションは有効か 

17 慢性期の筋炎患者の筋力低下はリハビリテーショ

ンで回復するか 

18 嚥下障害を伴う場合の治療法は何か 

19 多発性筋炎/皮膚筋炎に合併する間質性肺病変に対

して、寛解導入治療として副腎皮質ステロイド及び各

種免疫抑制剤は有用か 

20 心筋障害が合併する場合の治療法は何か 

21 皮膚症状のみの DM 患者や皮膚症状のみが遷延した

DM 患者の治療法は何か 

22 皮膚筋炎患者の石灰沈着に対する治療法は何か 

23 悪性腫瘍合併筋炎では、悪性腫瘍の治療とともに

筋炎に対する治療を行うべきか 

であったが、これに新たに、 

1. 筋炎はどのように分類されるか 

2. 筋力評価は筋炎の診療に有用か 

3. どのような筋力低下がみられた場合に PM/DM を疑

うか 

4. CRP，赤沈，CK，ミオグロビン，アルドラーゼの

測定は診断に有用か 

5. 筋炎に有用な画像診断に有用な検査は何か 

6. 筋電図検査は有用か 

7.  筋炎を示唆する重要な筋電図所見は何か 
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8.  筋生検は有用か 

9. 筋炎を示唆する重要な筋病理所見は何か 

10. DM 診断に有用な皮膚病変は何か 

11. DM 皮膚病変の生検は有用か 

12. DM 皮膚病変評価ツールは何か 

13. PM/DM の重要な鑑別疾患には何か 

14. PM/DM の機能予後・生命予後はどうか 

15. PM/DM に合併する間質性肺病変の診断に画像診

断、呼吸機能検査、血清学的指標、肺生検は有用か 

16. 間質性肺疾患（急性型、慢性型）の発症を予測

できる因子は何か 

17. PM/DM に見られる筋症状、皮膚症状、間質性肺疾

患以外の全身症状としては何があるか 

18. PM/DM では悪性腫瘍合併の有無の検索を行うべき

か 

19. JDM 患者の成人期合併症はなにか 

を新たに追加した。今年度は、既存の回答文のクリテ

ィカルレビューによる改訂、および新規クリニカルク

エスチョンに対する回答文の作成とそのクリティカル

レビューを行い、原案が完成した。今後、分科会内で

合意度に対する投票を行った上で、班全体での議論、

各学会での承認などの手続きを経て、2023 年 3 月の完

成を目指している。 

 

D.考察  
 2020年に改訂・公開したPM/DMの診療ガイドライ

ンは「暫定版」ではあったが、国内の処分やからの反

響は大きく、社会的な役割を果たせていると考えてい

る。今回の改訂は大幅にCQ数も増加し、診断から治

療まで漏れなく扱うことによって、より充実した内容

となるため、本症に関わる医療従事者にとって、より

利便性の高いガイドラインとなることが期待できる。

一方で、PM/DMという希少疾患においては質の高い

エビデンスが決定的に不足していることは変わらず、

本ガイドラインを作成しながらも、今後本邦において

は、今後本研究班を中心に難病プラットフォームなど

も通じてエビデンスの創出に向けて努力していく必要

もあると考えられた。 
 
E.結論 
PM/DM の「完全版」ガイドラインの原案が完成した。

種々の手続きを経て、2022 年度末の完成を目指してい
る。 
 

F.健康危険情報 
特になし。 

 

 

 

 

G.研究発表 

1.論文発表 
特になし。 

2.学会発表 
特になし。 

 

H.知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

1. 特許取得 
特になし。 

2. 実用新案登録 
特になし。 

3. その他 
特になし。  
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令和３年度 厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 
混合性結合組織病（MCTD）に関する研究 

 
○研究分担者（分科会長）田中良哉 産業医科大学医学部第 1 内科学講座 教授 
 

研究分担者   伊藤 保彦 日本医科大学大学院医学研究科小児・思春期医学分野 教授 
亀田 秀人 東邦大学医学部内科学講座膠原病学分野 教授 
桑名 正隆 日本医科大学大学院医学研究科アレルギー膠原病内科学分野 教授 
藤井 隆夫 和歌山県立医科大学医学部リウマチ・膠原病科学講座 教授 
藤尾 圭志 東京大学医学部アレルギー・リウマチ内科 教授 
室   慶直 名古屋大学医学部附属病院皮膚科 診療教授   

   
研究協力者   赤松このみ 藤田医科大学医学部リウマチ・膠原病内科 助教 

大村浩一郎 神戸市立医療センター中央市民病院 膠原病・リウマチ内科 部長 
小倉  剛久 東邦大学医学部内科学講座 膠原病学分野 講師 
神田友梨恵 産業医科大学病院膠原病リウマチ内科 非常勤医師（大学院生）" 
白井悠一郎 日本医科大学大学院医学研究科アレルギー膠原病内科学分野 講師 
田淵  裕也 京都大学大学院医学研究科内科学講座臨床免疫学 医員 
土田  優美 東京大学医学部アレルギー・リウマチ内科 助教 
中山田真吾 産業医科大学医学部第 1 内科学講座 准教授 
楢崎  秀彦 日本医科大学小児科 准教授 
長谷川久紀 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科膠原病・リウマチ内科学分野 講師 
平田信太郎 広島大学病院リウマチ・膠原病科 教授 
平野  大介 藤田医科大学医学部 リウマチ・膠原病内科 講師 
深谷  修作 藤田医科大学医学部 リウマチ・膠原病内科 准教授 
松宮 遼  和歌山県立医科大学 医学部 リウマチ・膠原病科学講座 助教 
安岡 秀剛 藤田医科大学医学部 リウマチ・膠原病内科 教授 
山下 雄太 名古屋大学医学部附属病院 皮膚科 医員 

 

研究要旨 
令和元年度には混合性結合組織病（MCTD）の診断基準を改定し公表した。本診断基準を活用し、国際的に標準化

された GRADE 法に準拠して、MCTD の診断と治療に関する「混合性結合組織病（MCTD）診療ガイドライン 2021」を

策定した。日本リウマチ学会などを通じて広くパブリックコメントを求め、関係学会からの承認を得た。その上

で、2021 年 4 月に南山堂から発刊し、2021 年 9 月に Minds ガイドラインライブラリに「選定」された。2022 年

4 月から、Minds から公開され、広く周知される予定である。今後は、難病プラットフォームを活用し、世界に比

類を見ない重要な臨床情報の蓄積を目指し、診断基準、重症度分類も含めた将来に向けた基盤づくりを着実に実

施することが確認された。 

A.研究目的 

混合性結合組織病（MCTD； 指定難病 52）は、令和元年

度には9835名が登録された代表的な全身性自己免疫疾

患の一つである。本分科会では、「混合性結合組織病

（MCTD）改定診断基準 2019」を策定、論文化し、peer 

review を経て Modern Rheumatology に 2021 年 1 月号

（31 巻 29-33 頁）に掲載された。典型的な MCTD 症例と

境界領域症例の検討を基に本疾患の定義、診断基準を

再考し、MCTD の概念、共通所見、免疫学的所見、特徴

的な臓器障害を冒頭に記載することにより、本疾患の

全体像を捕らえやすくし、実際の症例を用いて診断基

準の検証を行い、日本リウマチ学会などの関連学会か

ら意見を求めた。令和 2-3 年度は、本診断基準を活用

し、国際的に標準化された GRADE 法に準拠して、エビ

デンスに基づいたMCTDの診断と治療に関する全般を対

象とした、「混合性結合組織病（MCTD）診療ガイドライ

ン 2021」の発刊、Minds での選定を目指した。さらに、

世界に比類を見ない重要な臨床情報の蓄積を目指すた

めにも、難病プラットフォームを完成し、まずは分科会

のメンバーを中心に症例登録を行うことを目的とした。 
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B.研究方法 
令和 3 年度以降の活動予定として、MCTD 分科会の 3
カ年目標： 1. MCTD 診断基準の完了、2. 重症度分類
の改定、3. 診療ガイドラインの Minds 登録、4. 臨床
調査個人票の検証、5. 体系的な疫学的調査の実施、6. 
患者会・学会を通じた啓発活動を予定した。まずは、
MCTD 診療ガイドラインについては、設定した 14 のク
リニカルクエスチョンに対して、それぞれのエビデン
スレベル、推奨文、推奨度、同意度を策定し、システ
マティックレビュー (SLR)に基づく推奨文作成を完了
し、日本リウマチ学会でパブリックコメントの集約の
上で承認を頂いた。本ガイドラインは南山堂から発刊
し、Minds ガイドラインライブラリへの登録の準備を
行なった。また、MCTD 診断基準、重症度分類について
は、これまで行なってきた改訂作業に加え、厚生労働
省からの意見を取り入れ、最終版を作成した。一方、
本年度より難病プラットフォームへの患者登録を進め、
MCTD 診断基準の検証、体系的な疫学的調査のデータベ
ース構築を進めていく方針とした。 
（倫理面への配慮） 
臨床検体を使用する場合には、所属機関の倫理委員会、
或は、IRB で承認を得た研究に限定し、患者からイン
フォームドコンセントを得た上で、倫理委員会の規約
を遵守し、所属機関の現有設備を用いて行う。患者の
個人情報が所属機関外に漏洩せぬよう、試料や解析デ
ータは万全の安全システムをもって厳重に管理し、人
権擁護に努めると共に、患者は、経済的負担を始め如
何なる不利益や危険性も被らない事を明確にする。 
 
C.研究結果 
1. MCTD 診断基準の完了： 本分科会で策定した「混

合性結合組織病（MCTD）改定診断基準 2019」を論文化

し、peer review を経て Modern Rheumatology に 2021

年 1 月号（31 巻 29-33 頁）に掲載された。また、2021

年度に発刊した「混合性結合組織病（MCTD）診療ガイ

ドライン 2021」にも掲載し、普及を試みてきた。さら

に、厚生労働省からの意見を取り入れ、同省の公式の

診断基準として最終版を確定した（添付文書参照）。

一方、診断基準の検証については他疾患との比較が必

要であり、難病プラットフォームを活用することは可

能である。検証にあたっては全身性エリテマトーデ

ス、特発性炎症性筋疾患の各分科会、全身性強皮症班

との参加協力が必要であり、強皮症班については特に

積極的に働きかけを行う方針となった。 

2. 重症度分類の改定： 既に公表されている重症度

分類の疾病名、語句などを中心としたマイナーな改訂

に留めた。厚生労働省からの意見を取り入れ、同省の

公式の重症度分類として最終版を確定した（添付文書

参照）。現行の分類は医学的根拠が不十分であるが、

疫学的情報が不足している実情があり、現段階では現

行の分類を継続して使用する。今後難病プラットフォ

ームを用い長期的にデータベースを構築した上で改め

て検討し、重症度分類を修正する方針とした。 

3. 診療ガイドラインの Minds 登録： 上記の診断基

準を活用し、国際的に標準化された GRADE 法に準拠し

て、エビデンスに基づいた MCTD の診断と治療に関す

る全般を対象とした、「混合性結合組織病（MCTD）診

療ガイドライン 2021」を策定した。日本リウマチ学会

などを通じて広くパブリックコメントを求め、学会か

らの承認を得た。その上で、2021 年 4 月に、南山堂か

ら発刊した。さらに、2021 年 9 月に Minds ガイドライ

ンライブラリに「選定」された。今後は、Minds から

の公開を通じ広く周知する予定である。 

4. 臨床調査個人票の検証： 今年度は実施していな

い。 

5. 体系的な疫学的調査の実施： 難病プラットフォ

ーム登録患者の対象は新規 MCTD 診断例から開始する

が、本プロジェクトでは難病申請を取得していない軽

症例も積極的に登録し、将来的に診断基準への反映も

検討される旨が提案された。診断基準の検証について

は、本プロジェクトに参加している他の自己免疫疾患

分科会とも連携する必要があり、現段階では自己免疫

班に参加していない強皮症分科会の参加も促す必要が

ある点が指摘された。一方、難病プラットフォームの

活用方法について、疫学的研究にのみならず、臨床情

報・血清サンプルを用いた研究、また他疾患の臨床情

報・血清サンプルとも比較研究が可能である。以上よ

り、難病プラットフォームを活用した今後の研究計画

について班員より意見を収集し、まず第 1 に、共通所

見、免疫学的所見、特徴的な臓器所見、混合所見の発

生率などの疫学的調査、MCTD の診断基準のみを満たす

症例での GWAS 解析、全身性エリテマトーデス/全身性

強皮症/特発性炎症性筋疾患などの他疾患との比較と

それらを用いた診断基準の検証、自己抗体、地域別、

高齢者などの臨床情報に基づくサブ解析と病態・臨床

への意義付けが必要であるとした。第 2に、着実に経

過を追って記載することにより、各症例における病態

の変化（MCTD の約 20％は別の疾患の診断が既につい

ている）、小児期から成人期への移行期医療の検討が

可能となり、有意義な研究につながることも確認され

た。第 3に、まず分科会から登録を開始し、自己免疫

班、さらに全国の機関施設へと広げていくことによっ

て、世界に比類を見ない重要な臨床情報が蓄積するは

ずであり、将来に向けた基盤づくりを着実に実施する

ことが確認された。そのためにも、MCTD 分科会の難病

プラットフォーム登録可能施設の増加、さらに他疾患

との連携も広げていくことを検討した。 

6. 患者会・学会を通じた啓発活動： 令和 3年 11 月

8 日から 12 月 5 日まで自己免疫疾患研究班全体で Web

を通じた市民公開の医療講演会を実施中である。混合

性結合組織病については、本分科会からは、田中良

哉、亀田秀人、桑名正隆の 3 名が講演を行った。ま

た、自己免疫研究班の HP の充実とともに、患者が最

も見るとされる難病情報センターの HP の改定が急務
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であり、現在改定作業を行なっている。 

 

D.考察  
「混合性結合組織病（MCTD）診療ガイドライン 2021」

は、新たに提唱された「混合性結合組織病(MCTD) 

2019 改定診断基準」の活用を前提とし、主な利用者と

してリウマチ・膠原病専門医を想定している。現時点

までに蓄積されてきた MCTD の診療データや科学的根

拠（臨床試験や学術論文など）をもとに MCTD 診療の

エキスパートが合議的会議を経て現状での最善の診療

法、治療法を推奨して記載したものである。しかし、

欧米では MCTD は強皮症の亜型とする意見が多く、従

来 MCTD に限定して遂行された臨床研究は極めて限定

的である。本邦では 1993 年に厚生労働省により特定

疾患に指定したこともあり、MCTD の病名は広く受け入

れられているが、本邦発のエビデンス発信も多くな

く、今回の SLR ではいずれの CQ においてもエビデン

スレベルは Dであり、現時点でエビデンス総体の質は

不十分であると言わざるを得ない。しかしながら見方

を変えれば、きっちりとしたガイドラインを作成すれ

ば、世界に先駆けて MCTD の疾患概念を確立し、普及

させることも可能となり、将来的には国際的にも協調

性のあるガイドラインを心掛けた。今後 MCTD に関す

る本邦主導の国際的エビデンスの構築・発信が大幅に

加速することが期待される。しかし、日進月歩の医学

の進歩にガイドラインが取り残されないように随時改

定していくことが求められ、本ガイドラインは定期的

に改定していくこととしている。さらに、医学的側面

からのみでなく、実際に診療、治療を受けている患者

の側面からも本ガイドラインを再考、改定していく必

要もある。今後、膠原病友の会などとさらに密に連絡

を取って、患者の声を本ガイドラインに反映してい

く。 

 

E.結論 
本分科会で策定した「混合性結合組織病(MCTD) 2019

改定診断基準」を基にして、「混合性結合組織病

（MCTD）診療ガイドライン 2021」を作成して発刊し、

2021 年 9 月に Minds ガイドラインライブラリに「選

定」された。今後は、診断基準、重症度分類と共に、

本ガイドカインに関してもさらなる検討の継続を要す

ると考えられた。さらに、難病プラットフォームを活

用し、世界に比類を見ない重要な臨床情報の蓄積を目

指し、将来に向けた基盤づくりを着実に実施すること

が確認された。 

 

F.健康危険情報 

なし 
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＜診断基準＞（厚生労働省最終版） 
Definite１、２を対象とする。 

  

１．共通所見  

① レイノー現象 ②指ないし手背の腫脹  

  

２．免疫学的所見  

抗U1-RNP抗体陽性  

・抗U1-RNP抗体の検出は二重免疫拡散法あるいは酵素免疫測定法（ELISA）のいずれでもよい。た

だし、二重免疫拡散法が陽性で ELISAの結果と一致しない場合には、二重免疫拡散法を優先する。 

※ 以下の予後、および臓器障害と関連する疾患標識抗体が陽性の場合は混合性結合組

織病の診断は慎重に行う。  

a. 抗二本鎖DNA抗体、抗Sm抗体  

b. 抗トポイソメラーゼI抗体（抗Scl-70抗体）、抗RNAポリメラーゼⅢ抗体  

c. 抗ARS抗体、抗MDA5抗体 

 

３．特徴的な臓器所見  

① 肺動脈性肺高血圧症 ②無菌性髄膜炎 ③三叉神経障害  

 

４．混合所見  

(１) 全身性エリテマトーデス様所見  

①多発関節炎  

②リンパ節腫脹  

③顔面紅斑  

④心膜炎又は胸膜炎  

⑤白血球減少（4,000/µL以下）又は血小板減少（10 万/µL以下）  

(２)全身性強皮症様所見  

①手指に限局した皮膚硬化  

②間質性肺疾患  

③食道蠕動低下又は拡張  

(３)多発性筋炎/皮膚筋炎様所見  

①筋力低下  

②筋原性酵素上昇  

③筋電図における筋原性異常所見  

  

５．診断のカテゴリー 

・Definite１：１の１所見以上が陽性，２が陽性、３の1 所見以上が陽性、以上３つをいずれも

満たす場合。 

・Definite２：１の１所見以上が陽性、２が陽性、４の(1)、(2)、(3)項より２項目以上からそれ

ぞれ1所見以上が陽性、以上３つをいずれも満たす場合。 

・小児（16歳未満の場合）：１の１所見以上が陽性、２の所見が陽性、４の(1)、(2)、(3)項より

1項目以上からそれぞれ1所見以上が陽性、以上３つをいずれも満たす場合。 
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＜重症度分類＞ （厚生労働省最終版） 
 

MCTDの障害臓器別の重症度分類 

中等症以上を対象とする。 

重症度 臓器障害 臨床所見 

重症： 中枢神経症状 

無菌性髄膜炎 

肺動脈性肺高血圧症（最も重要な

予後規定因子） 

急速進行性間質性肺疾患 

進行した間質性肺疾患 

血小板減少 

溶血性貧血 

下部消化管機能不全 

痙攣、器質性脳障害、精神病、脳血管障害（頻度はま

れ） 

頭痛、嘔気、嘔吐（NSAIDs誘発性に注意） 

息切れ、動悸、胸骨後部痛 

 

急速に進行する呼吸困難、咳嗽 

動悸、息切れ、咳嗽 

出血傾向、紫斑 

高度の貧血 

吸収不良症候群、偽性腸閉塞 

中等症： 発熱 

リンパ節腫脹 

筋炎 

食道運動機能障害 

漿膜炎 

腎障害 

皮膚血管炎 

皮膚潰瘍、壊疽 

間質性肺疾患 

末梢神経障害 

骨破壊性関節炎 

疾患活動性の高い時に見られる 

疾患活動性の高い時に見られる 

筋力低下、筋痛、筋原性酵素上昇。時に重症例あり 

逆流性食道炎、胸やけ、心窩部痛 

胸水、心嚢液貯留 

蛋白尿（ネフローゼ症候群、腎不全移行も稀だが見られ

る） 

紫斑、爪床出血、皮膚梗塞 

重度の末梢循環障害による 

進行は緩徐であるが、比較的早く進行する例もある 

三叉神経障害が多い 

関節リウマチ様の関節破壊がときにみられる 

軽症： レイノー現象 

 

手指ないし手背の腫脹 

紅斑 

手指に限局する皮膚硬化 

非破壊性関節炎 

寒冷刺激による血管攣縮により手指の色調変化。時に難

治性 

MCTDの診断上重要だが臨床的に問題となることはない 

顔面、手掌などに多い 

軽度にとどまるが、手指の屈曲拘縮をきたしうる 

関節破壊は通常ないがときにみられる 

     

 

※診断基準及び重症度分類の適応における留意事項 

１．病名診断に用いる臨床症状、検査所見等に関して、診断基準上に特段の規定がない場合

には、いずれの時期のものを用いても差し支えない（ただし、当該疾病の経過を示す臨床症

状等であって、確認可能なものに限る。）。 

２．治療開始後における重症度分類については、適切な医学的管理の下で治療が行われてい

る状態であって、直近６か月間で最も悪い状態を医師が判断することとする。 

３．なお、症状の程度が上記の重症度分類等で一定以上に該当しない者であるが、高額な

医療を継続することが必要なものについては、医療費助成の対象とする。 
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研究要旨 

本研究プロジェクトにおいては、指定難病の一つであるシェーグレン症候群(SS)に焦点を当て、疫学調査、予防因

子・予後予測因子の解析、診断基準の検証・改訂、重症度分類の検証・改訂、診療ガイドライン2017 年版の検証

などを目的としている。本研究成果により、効率的で安全性の高いスタンダード医療が確立でき、普及することに

より患者の予後、QOLの改善、医療費の節約化につながると期待される。 

3年間の研究課題として具体的には以下の項目を進める。それらは1)本邦の診断基準とACR/EULAR 基準との比較に

より新しい診断基準の提唱、2)診療ガイドライン（GL）の国際化、3)小児成人コホートを用いた新たな国際診断基

準の策定、4)疫学調査と臨床調査個人票データの比較、5)重症度分類改定案の策定、6)診療 GLの検証、7)小児発

症 SSと成人 SSの移行期医療体制の検討、である。今年度は、昨年度に内容が確定した難病プラットフォームへの

症例登録を開始した。また、診療ガイドライン2017 年版の改訂作業に着手し、改訂の方向性を定めることを開始

した。 
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A.研究目的 

シェーグレン症候群（SS）分科会の 3 年間の研究課

題として具体的には以下の項目を進める。それらは 1)

本邦の診断基準と ACR/EULAR 基準との比較により新し

い診断基準の提唱、2)診療ガイドライン（GL）の国際

化、3)小児成人コホートを用いた新たな国際診断基準

の策定、4)疫学調査と臨床調査個人票データの比較、

5)重症度分類改定案の策定、6)診療 GL の検証、7)小

児発症 SS と成人 SS の移行期医療体制の検討、が挙げ

られ、それに向けたマイルストンとして、1.新国際診

断基準の提唱、2.重症度分類の検証・改訂、3.診療ガ

イドライン 2017 年版の検証・改訂、4.疫学調査と臨

床調査個人票の比較、5.小児発症 SS と成人 SS の移行

期医療体制の検討、を設定している。今年度は、昨年

度に内容が確定した難病プラットフォームへの症例登

録を開始すること、また、診療ガイドライン 2017 年

版の改訂作業に着手し、改訂の方向性を定めることを

研究目的とした。 

 

B.研究方法 
1.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情報は、自己免疫疾患

の調査研究班共通項目（本研究班の範疇である疾患に

おける共通項目）と SS に特有の項目に分けられ、昨

年度に確定した。対象は各施設における新規に診断さ

れた SS 患者であり、その登録を開始する。 

2.SS 診療ガイドラインの改訂： 

SS 診療ガイドライン 2017 版は世界初の SS 診療ガイド

ラインとして高く評価されている。この改訂の方向性

を決定する。 

 

（倫理面への配慮） 

難病プラットフォームへの倫理申請は、研究代表者 

森 雅亮教授が「自己免疫疾患における患者レジスト

リを包含した難病プラットフォーム体制の構築と、そ

れを利活用した長期にわたる全国規模の多施設共同研

究」に包括されている。 

 

C.研究結果 
1.難病プラットフォームへの登録： 

R3 年 4 月 13 日の分科会長会議（WEB）で難病プラット

フォームについての説明を受け、R3 年 6 月 1 日の SS

分科会会議（WEB）で、各施設における新規に診断さ

れた SS 患者の登録を依頼した。事務局からの情報に

おいて、R3 年 5 月から SS 患者の登録が始まり、R3 年

度は 15 名の登録であった。 

2.SS 診療ガイドラインの改訂： 

これに関する委員として、中村 英樹先生、中山 健夫

先生、坪井 洋人先生、西山 進先生、東 直人先生、

森山 雅文先生、清水 俊匡先生に入っていただいた。 

R3 年 7 月 12 日、R3 年 10 月 20 日、R3 年 11 月 2 日の

3 回、WEB 会議を実施した。 

改訂の方針は： 

1.2017 年版に準じ、38 個の CQ に対して、文献検索を

行う（日本図書館協会に依頼して、R3 年度末にリスト

は入手した） 

2.患者会が編纂した日本シェーグレン白書 2020 は詳

細なリアルな情報であり、その精度は非常に高い。

2017 年版における Minds フィードバックにおいて患

者・市民の価値観や意向を反映させるための取り組み

について総評においてコメントされており、この点に

ついては日本シェーグレン白書 2020 の内容を中心

に、専門家の Good Practice Statement/エキスパート

オピニオン/    エキスパートコンセンサスとして、

章立てを計画することで（既に大枠は固定されてい

る）、その内容を反映させる。 

の方向で、改訂を進めている。 

 

D.考察  
難病プラットフォームへの登録は進捗している。SS 診

療ガイドラインの改訂は Minds 診療ガイドライン作成

マニュアル 2020 ver.3.0 に準拠し、前回の Minds フ

ィードバックを反映させ、改訂は進捗している。 

 

E.結論 
難病プラットフォームへの登録が進むと、SS の疫学、

予防因子・予後予測因子、診断基準の検証・改訂、重

症度分類の検証・改訂などへの情報提供が大きく期待

される。SS 診療ガイドラインの改訂により、効率的で

安全性の高いスタンダードな SS 医療が普及し、それ

により患者の予後、QOL の改善、医療費の節約化につ

ながることが期待される。また、これらの活動は、本

邦の SS の診断基準と ACR/EULAR 基準との比較により

新しい診断基準の提唱、診療ガイドラインの国際化、

小児成人コホートを用いた新たな国際診断基準の策

定、疫学調査と臨床調査個人票データの比較、重症度

分類改定案の策定、診療 GL の検証、小児発症 SS と成

人 SS の移行期医療体制の検討の、本分科会の研究課

題の解決に繋がる。 
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なし 
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シェーグレン症候群の病態解析・早期診断に関す

る研究および小児期シェーグレン症候群の移行期

医療を含めた適切な診療方法の開発・普及に関す

る研究. 第 29 回日本シェーグレン症候群学会学術

集会. 2021/9/24～9/25. WEB 開催 

11. 冨板美奈子. 小児のシェーグレン症候群. 第 14 回

箱根ドライアイクラブ. 2021/5/28～5/29. WEB 開

催 

12. 山之内弥矢, 山田和徳, 山﨑恵大, 上田祐輔, 柳

澤浩人, 岩男 悠, 在田幸太郎, 河南崇典, 坂井

知之, 水田秀一, 福島俊洋, 古市賢吾, 正木康史. 

間質性肺炎に加え半月体形成性腎炎を呈したシェ

ーグレン症候群の１例. 第 29 回日本シェーグレン

症候群学会学術集会. 2021/9/24～9/25. WEB 開催 

13. Shimizu T，Nakamura H，Takagi Y，Nishihata 

SY，Sumiyoshi R，Igawa T，Koga T，Kawashiri 

SY，Iwamoto N，Ichinose K，Tamai M，Origushi 

T，Kawakami A. Clinical characteristics 

associated with glandular involvement 

evaluated by salivary  gland ultrasonography 

in Sjögren’s syndrome. eular 2021. 2021/6/2

～6/5. WEB 開催 

14. 髙谷亜由子，中村英樹，梅田雅孝，清水俊匡，西

畑伸哉，川上 純. 慮胞性樹状細胞様細胞の BAFF

と CXCL13 発現に対する HTLV-1 の影響. 第 65 回日
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本リウマチ学会総会・学術集会. 2021/4/26～

4/28. WEB 開催 

15. 安部沙織, 坪井洋人, 本田文香, 高橋広行, 萩原

晋也, 近藤裕也, 住田孝之, 松本功. 一次性シェ

ーグレン症候群患者の末梢血中 T 細胞サブセット

と臨床像との関連. 第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会. 2021/4/26～4/28. WEB 開催 

16. 清水俊匡，中村英樹，高木幸則，川上 純. シェ

ーグレン症候群における腺病変と関連する因子-唾

液腺超音波を用いた検討-. 第 118 回日本内科学会

総会・講演会. 2021/4/9～4/11. WEB 開催 

 

3.書籍 
1. 森山雅文, 中村誠司. 「診療の実際」シェーグレ

ン症候群. 臨床と研究. 2021 

 

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 
特記事項なし  
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令和３年度 厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 
成人スチル病の医療水準向上に向けての取り組みに関する研究 

 
研究分担者 三村俊英   埼玉医科大学医学部リウマチ膠原病科 教授 

 

研究要旨 
指定難病である成人スチル病は、成人発症スチル病（AOSD）と全身型若年性特発性関節炎（sJIA）の成人移行例

を包含した呼称であるが、本来の疾患概念である AOSD と sJIA に合致するように疾患名を分ける試みを行なっ

た。2017 年度に作成した「成人スチル病診療ガイドライン」において進歩の目覚ましい分野を中心とした改訂を

進めている。実際には、治療法の進歩によって新たに保険適用を取得した薬剤があること、および海外において

新たなエビデンスが示されている薬剤もあることから、これらを中心にクリニカルクエッションを修正し、シス

テマティックレビューを行った。さらに、これを基にして、推奨文の作成を行った。現在パブリックコメントを

得る準備をしている。昨年度に引き続き、難病プラットフォームにおける成人スチル病の構築を進めた。  

 

A.研究目的 

成人スチル病の医療水準向上を目指すために、１）診
療における効率性と正確性を期するための疾患名の再
整理、２）最新の疾患情報を広く医療関係者、患者及
び家族に周知するための診療ガイドライン補遺版の作
成、３）自己免疫関連の難病の理解と新規治療開発な
どのための難病プラットフォーム構築を行うことを本
研究の目的とした。 
 

B.研究方法 
１）成人スチル病は、成人発症スチル病（AOSD）と全
身型若年性特発性関節炎（sJIA）の成人移行例を包含
した呼称であるが、疾患概念上は AOSD と sJIA は別疾
患であり診断基準や保険診療上の治療薬などは異なっ
ていることから、臨床上問題となっている。そのため、
年齢によらずに AOSD と sJIA の２疾患に疾患名を再整
理するべく、厚生労働省 健康局難病対策課にご理解い
ただくよう相談する。 
２）2017 年度に作成した成人スチル病の診療ガイド
ラインの改定を行い補遺版を作成する。具体的には、
治療法の進歩によって新たに保険適用を取得した薬剤
があること、および海外において承認され本邦におい
ても治験が進行している薬剤もあることから、これら
を中心にクリニカルクエッション（CQ）を修正し、シ
ステマティックレビュー（SR）を行う。さらに、これ
を基に推奨文の作成を行い、パブリックコメントを得
る。 
３）昨年度に引き続き、成人スチル病の難病プラット
フォームにて患者リクルートを進める。 
 
（倫理面への配慮） 
難病プラットフォーム構築において個人情報の厳

格な管理を行う。 

 

 

C.研究結果 
１）指定難病である成人スチル病を、AOSD と sJIA の
成人移行例に再整理し、年齢によらずに AOSD と sJIA
に疾患名を分ける考えは、厚生労働省 健康局難病対策
課にてご理解いただくことができた。現在最終調整中
で、今後、指定難病においては成人スチル病という病
名ではなく、AOSD か sJIA（の成人以降例）と再分類さ
れると期待できる。 
２）成人スチル病の診療ガイドライン 2017 年版の改
定を行い、補遺版を発行することは、2017 年版の発
刊元である「診断と治療社」によって担当されること
が決定した。ガイドラインは Minds の方法に従って作
成されている。2017 年版の CQ17「メトトレキサート
は ASD（成人スチル病）に対して有用か」、CQ18「シ
クロスポリンは ASD に対して有用か」に続いて CQ19
「ステロイド抵抗性 ASD に対して、メトトレキサート
とシクロスポリンのどちらが有用か」を新たに作成
し、CQ21「IL-6 阻害薬は ASD に対して有用か」、
CQ22「IL-1 阻害薬は ASD に対して有用か」を新たに
それぞれ「治療抵抗性 ASD に対して、IL-6 阻害薬と
免疫抑制薬のどちらが有用か」、及び「治療抵抗性
ASD に対して、IL-1 阻害薬と免疫抑制薬のどちらが有
用か」と CQ のレベルを高めて改定を試みた。これら
の CQ に対して、コクランジャパンの協力の下、若手
リウマチ医などの SR 勉強会を兼ねて SR 作成を行なっ
た。その後、これを基にガイドライン作成委員会にお
いて推奨文の作成を行った。現在パブリックコメント
を得る準備をしている。 
３）昨年度に引き続き、成人スチル病の難病プラット
フォームにおける患者リクルートを進めた。その結
果、今年度末で７例の ASD 症例の登録が行われた。 
 

D.考察  
１）指定難病における成人スチル病の疾患名再整理
は、年齢によらずに本来の疾患概念に従って AOSD と
sJIA に分けて呼称することが可能となる目処が立っ
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たことで、来年度中に正式に決定すれば、これら２疾
患の診断や治療がより特異的に行えるようになり、保
険診療上成人になると治療が不可能になるなどの重大
な問題は解消され、今後の２疾患の医療水準の向上に
大きく貢献すると期待できる。 
２）新型コロナの影響もあり、当初の予定から遅れて
いるが、成人スチル病診療ガイドライン 2017 年版改
定はようやく完成に近づいた。SR 勉強会はコクラン
ジャパンの全面的な協力をいただき、有望な若手の教
育の機会としての意義も大きかった。 
３）難病プラットフォーム登録数は合計 94 症例で、
そのうち成人スチル病は７例の登録であった。希少疾
患ではあるがさらに登録を増やす必要がある。 
 

E.結論 
本年度は、ASD に関して大きく３つの分野において進
捗が見られ、全体として医療水準の向上に資すること
ができたと結論する。 
 

F.健康危険情報 

なし 

 

G.研究発表 

1.論文発表 
1） Nagawa K, Suzuki M, Yamamoto Y, Inoue K, 

Kozawa E, Mimura T, Nakamura K, Nagata M, Niitsu 

M. Texture analysis of muscle MRI: machine 

learning-based classifications in idiopathic 

inflammatory myopathies. Scientific Reports. 

2021 May 10;11(1):9821 

2）Aizaki Y, Yazawa H, Sato K, Mimura T. Dual 

effects of interleukin 10 on natural killer 

cells and monocytes and the implications for 

adult-onset Still’s disease. Clinical & 

Experimental Rheumatology. Sep-Oct 2021;39 Suppl 

132(5):22-29 

3) Yokota K, Sato K, Miyazaki T, Aizaki Y, 

Tanaka S, Sekikawa M, Kozu N, Kadono Y, Oda H, 

Mimura T. Characterization and Function of Tumor 

Necrosis Factor alpha and Interleukin-6-Induced 

Osteoclasts in Rheumatoid Arthritis. Arthritis 

Rheumatol. 2021 Jul;73(7):1145-1154. 

4) Nakao Y, Asanuma YF, Wada TT, Matsuda M, 

Yazawa H, Yoshida Y, Todoriki A, Shintani A, 

Mimura T. Efficacy, safety, and adherence of 

tocilizumab therapy in elderly patients with 

rheumatoid arthritis: A real-world observational 

study. Eur J Inflamm 2021; 19: 1-8 

5) Tokumoto Y, Araki Y, Narizuka Y, Mizuno Y, 

Ohshima S, Mimura T. Induction of memory-like 

CD8 + T cells and CD4 + T cells from human naive 

T cells in culture. Clin Exp Immunol. 2021 Nov 

18;207(1):95-103. 

6) Yokota K, Noma H, Tarumoto N, Ishibashi N, 

Sakai J, Maesaki S, Iida S, Uchida Y, Uchida T, 

Nakayama H, Haga Y, Mimura, T. A Retrospective 

Observational Cohort Study on the Efficacy and 

Safety of Methylprednisolone Pulse Therapy for 

COVID-19 Pneumonia. COVID 2022；2(3)：244-253. 

7) Wada T, Yokota K, Tarumoto N, Maesaki S, 

Tomiya T, Maeda T, Mimura T. Evaluation of the 

validity of SARS-CoV-2 infection control 

measures through antibody testing for employees 

of a university and hospital. International 

Journal of Clinical Medicine 2022 March 

13(3):83-89. 

 

2.学会発表 
1）和田琢，横田和浩，前崎繁文, 富谷智明，前田卓

哉，三村俊英：本学職員における SARS-CoV-2 抗体検

査の検討．第 118 回日本内科学会総会・講演会 

2) 和田琢，舟久保ゆう，門野夕峰，三村俊英：脊椎

関節炎の病態と治療薬の概要．第 65 回日本リウマチ

学会総会・学術集会 

3) Kazuhiro Yokota, Kojiro Sato, Yoshimi Aizaki, 

Shinya Tanaka, Noritsune Kozu, Yuho Kadono, 

Hiromi Oda, Toshihide Mimura, “Functional 

Differences Between RANKL-Induced Osteoclasts 

and Tumor Necrosis Factor alpha and Interleukin-

6- Induced Osteoclasts Differentiated From 

Peripheral Blood Mononuclear Cells in Patients 

With Rheumatoid Arthritis” 第 65 回日本リウマチ

学会総会・学術集会 

4) 矢澤宏晃，佐藤浩二郎，荒木靖人，三村俊英：ヒ

ト肝細胞 cell line Hep3B からの CRP 産生に関わる因

子の解析． 第 65 回日本リウマチ学会総会・学術集会 

5) 岡元啓太，荒木靖人，相崎良美，田中伸哉，門野

夕峰，舟久保ゆう，三村俊英：関節リウマチ滑膜線維

芽細胞における MLL1 阻害剤によるケモカインの発現

抑制．第 8回 JCR ベーシックリサーチカンファレンス 

6) Kazuhiro Yokota, Kojiro Sato, Yoshimi Aizaki, 

Shinya Tanaka, Miyoko Sekikawa, Noritsune Kozu, 

Yuho Kadono, Hiromi Oda and Toshihide Mimura, 

“Characterization and Function of Tumor 

Necrosis Factor α and Interleukin-6–Induced 

Osteoclasts in Rheumatoid Arthritis” 2021 

ACR/ARP Annual Meeting 

7) 松田真弓，舟久保ゆう，矢澤宏晃，和田琢，横田

和浩，梶山浩，荒木靖人，三村俊英：SARS-Cov-2 ワク

チン接種後にリウマチ性疾患を発症した２例．第 31

回日本リウマチ学会関東支部学術集会 
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H.知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

1. 特許取得 
該当せず 

2. 実用新案登録 
該当せず 

3. その他 
該当せず  
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令和3年度厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 

若年性特発性関節炎/成人発症スチル病に関する調査研究 

 
分科会長 兼 若年性特発性関節炎分担班長： 

森 雅亮   東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科生涯免疫難病学講座 教授  

 

成人発症スチル病分担班長： 

三村 俊英 埼玉医科大学医学部リウマチ膠原病科 教授 

 

研究分担者: 

岡本 奈美  大阪医科薬科大学医学部医学科 非常勤講師 

金子 祐子  慶應義塾大学医学部リウマチ・膠原病内科 教授 

川畑 仁人  聖マリアンナ医科大学リウマチ・膠原病・アレルギー内科 教授 

清水 正樹  東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科小児地域成育医療学講座 講師 

杉原 毅彦  聖マリアンナ医科大学リウマチ・膠原病・アレルギー内科 准教授 

 

研究協力者: 

梅林 宏明  宮城県立こども病院総合診療科 部長 

小嶋 雅代   国立長寿医療研究センター老年学・社会科学研究センターフレイル研究部 部長 

近藤 裕也  筑波大学医学医療系膠原病リウマチアレルギー内科学 講師 

杉田 侑子  大阪医科薬科大学医学部泌尿発達・生殖医学講座小児科学教室 助教 

多田 芳史  佐賀大学医学部膠原病・リウマチ内科 診療教授 

舟久保ゆう  埼玉医科大学医学部リウマチ膠原病科 教授 

松井 利浩  国立病院機構相模原病院臨床研究センターリウマチ性疾患研究部 副部長 

水田 麻雄  兵庫県立こども病院リウマチ科 医長 

八角 高裕  京都大学大学院医学研究科発生発達医学講座発達小児科学 准教授 

 

研究要旨 

本研究では、今後3年間での活動目標として、1) 難病プラットフォームを活用した若年性特発性関節

炎(JIA)/成人スチル病(ASD)レジストリの構築と病態研究、2) 「ASD診療ガイドライン2017年度版」の

補遺版作成、3) Grade法による「JIA診療ガイドライン」の作成、4) 血管炎班と共同で行うシステマ

ティックレビュー(SR)担当者の育成、5) マクロファージ活性化症候群(MAS)に対する治療の実態調査、

6) ASDから成人発症スチル病（AOSD）への呼称変更、の6項目の実現を目指すこととした。 

令和3年度は、1)難病プラットフォームの症例登録の促進、2)「ASD診療ガイドライン2017年度版」

補遺版の作成作業、3)「JIA診療ガイドライン」の作成作業、4)血管炎班と共同で行うシステマティッ

クレビュー(SR)勉強会の実施と成果報告会の開催、5) ASDから成人発症スチル病（AOSD）への呼称変
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更の具体的提案、6)JIA/AOSD合同のWEB医療講演会の実施、を研究テーマとして活動した。 

今後、引き続き難病プラットフォームを活用したJIA/ASDレジストリの構築を推進することで、本疾患

の病態に迫るようなAMED実用化研究を考案し獲得を狙う。来年度は、全身型JIA/ASDの病名と病態が

整理され、両疾患（即ち成人/小児）の異動の見地からガイドライン統合の是非を検討し、両者の重篤

な合併症であるMASの管理法を標準化することを視野に入れて研究を進めていきたい。また、患者およ

び家族の希望を取り入れた医療講演会を継続して最低年1回は開催するよう計画していく。  
 
A. 研究目的 

本研究では、昨年度からの3年間での活動目標

として、1) 難病プラットフォームを活用した若

年性特発性関節炎(JIA)/成人スチル病(ASD)レジ

ストリの構築と病態研究、2) 「ASD診療ガイド

ライン2017年度版」の補遺版作成、3) Grade法

による「JIA診療ガイドライン」の作成、4) 血

管炎班と共同で行うシステマティックレビュー

担当者の育成、5) マクロファージ活性化症候群

(MAS)に対する治療の実態調査、6) ASDから成人

発症スチル病（AOSD）への呼称変更、の6項目

の実現を挙げていた。 

このうち2年目の本年度は、1)難病プラットフ

ォームの症例登録の促進、2)「ASD診療ガイドラ

イン2017年度版」補遺版の作成作業、3)「JIA

診療ガイドライン」の作成作業、4)血管炎班と

共同で行うシステマティックレビュー(SR)勉強

会の実施と成果報告会の開催、5) ASDから成人

発症スチル病（AOSD）への呼称変更の具体的提

案、6)JIA/AOSD合同のWEB医療講演会の実施を

研究テーマとして活動した。 

 

B. 研究方法 

1)難病プラットフォームの症例登録の促進 

・昨年度EDCの素案を作成し、自己免疫班疾患

の共通項目とJIA/ASD特有の項目を決め構築

した難病プラットフォームに、新規症例の登

録を開始した。 

2)「ASD診療ガイドライン2017年度版」補遺版

の作成作業 

・ASDで承認を得たトシリズマブの立ち位置を考

慮に入れた診療ガイドライン補遺版を作成す

るためのクリニカルクエスチョン（CQ）を追

加し、幾つかのCQについてシステマティック

レビュー(SR)勉強会の成果を組み入れ、完成

を目指している。 

3)「JIA診療ガイドライン」の作成作業 

・本邦で初めてとなるGrade法に基づくJIA診

療ガイドラインを作成するため、新規CQを選

出し、幾つかのCQについてシステマティック

レビュー(SR)勉強会の成果を組み入、完成を

目指す。 

4)血管炎班と共同で行うシステマティックレビ

ュー(SR)勉強会の実施と成果報告会の開催 

（資料1,2） 

・診療現場で使用されている難病の診療ガイドラ

インに興味がある若手医師・研究者を対象に、

勉強会を開催した。 

・本勉強会では、疑問の定式化、検索式作成およ

び文献検索、Rayyanを活用した文献の選択、文

献の批判的吟味（Risk of biasの評価、ROBテ

ーブル作成）、データ抽出、Review Managerを

使用したメタ解析、エビデンスの質の評価を 3

回に分けてオンラインで学習した。 

5) ASDから成人発症スチル病（AOSD）への呼称

変更の具体的提案（資料3） 

・難病対策課に疾病病名の変更（成人スチル病

→成人発症スチル病）を提案し、指定難病検

討委員会に審議を依頼した。 

6) WEB医療講演会の実施 

・自己免疫班・強皮症班合同開催の医療講演

会 (11 月 8 日～12 月 5 日)をオンデマンド配信
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し、JIA/AOSD 分科会からも事前アンケートで

要望のあった点、質問等を盛り込んだ講演およ

びディスカッションを企画・発信していただい

た。 

 

C. 結果 

本年度初頭に掲げていた目標に見合った下記

の成果を得た。 

1)難病プラットフォームの症例登録の促進 

・現在、登録件数はまだ少数であるが、新規登

録数は確実に伸びている。今後は登録件数を

増やすための方策を、インセンティブととも

に講じていく。 

2)「ASD診療ガイドライン2017年度版」補遺版

の作成作業 

・現在、診療ガイドライン補遺版を作成中であ

り、令和4年度に完成を目指す。 

3)「JIA診療ガイドライン」の作成作業 

・現在、JIA診療ガイドラインを作成中であり、

令和4年度に完成を目指す。 

4)血管炎班と共同で行うSR勉強会の実施と成果

報告会の開催 

・JIA、ASD とも個別に SR 勉強会成果報告会を開

催し、上記2),3)に活かしていく。 

5) ASDから成人発症スチル病（AOSD）への呼称

変更の具体的提案 

・現在も、指定難病検討委員会からの質問に対

応し、審議会に備えている。 

6) WEB医療講演会の実施（資料4） 

・事後アンケートの内容から、患者および家族の

高い満足度を推し量ることができた。 

 

D. 考察 

本年度は、当分科会が現在3年間のミッション 

として掲げている6項目のうち、5項目の実現 

に向けて精力的に活動した。それに加えて、患 

者および家族の要望を取り入れた医療講演会 

をオンデマンド発信し、好評を博した。本年度 

も、分科会内が一致して目的を共有することで、 

有益な研究活動を実施することができた。 

 
E.結論 

令和4年度の研究に向けて、本年度の研究成果

を踏まえて以下のように検討し、実現に向けて

努める。 

・難病プラットフォームを活用した若年性特発

性関節炎(JIA)/成人スチル病(ASD)レジストリへ

の登録を推進することで、本疾患の病態に迫るよ

うなAMED実用化研究を考案し将来的には獲得を

狙う。 

・全身型JIA/ASDの病名と病態が整理され、両

疾患（即ち成人/小児）の異同性の見地からガイ

ドライン統合の是非を検討し、両者の重篤な合

併症であるMASの管理法も標準化されることも

視野に入れて研究を進めていく。 

 

F.健康危険情報 

なし。 

 

G.研究発表 

1.論文発表 

1. Tanaka, Y. Kuwana, M. Fujii, T. Kameda, 

H. Muro, Y. Fujio, K. Itoh, Y. Yasuoka, H. 

Fukaya, S. Ashihara, K. Hirano, D. 

Ohmura, K. Tabuchi, Y. Hasegawa, H. 

Matsumiya, R. Shirai, Y. Ogura, T. 

Tsuchida, Y. Ogawa-Momohara, M. 

Narazaki, H. Inoue, Y. Miyagawa, I. 

Nakano, K. Hirata, S. Mori, M. 2019 

Diagnostic criteria for mixed connective 

tissue disease (MCTD): From the Japan 

research committee of the ministry of 

health, labor, and welfare for systemic 

autoimmune diseases. Mod. 

Rheumatol.31(1):29-33 2021 
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2. Shimizu, M. Shimbo, A. Yamazaki, S. 

Mori, M. Concurrent lupus enteritis and 

cystitis. Pediatr. Int. 63(9):1142-1143.2021 

3. Shimbo, A. Akutsu, Y. Yamazaki, S. 

Shimizu, M. Mori, M. Clinical images: 

Giant iliopsoas bursitis in systemic 

juvenile idiopathic arthritis. Arthritis 

Rheumatol.73(7):1328-1328.2021 

4. Yamazaki, S. Akutsu, Y. Shimbo, A. 

Shimizu, M. Segawa, Y. Mori, M. 

Childhood-onset systemic lupus 

erythematosus with trisomy X and the 

increased risk for bone complications: a 

case report. Pediatr. 

Rheumatol.19(1):20.2021 

5. Tomiita, M. Kobayashi, I. Itoh, Y. Inoue, Y. 

Iwata, N. Umebayashi, H. Okamoto, N. 

Nonaka, Y. Hara, R. Mori, M. Clinical 

practice guidance for Sjogren's syndrome 

in pediatric patients (2018) - summarized 

and updated. Mod. Rheumatol.31(2):283-

293.2021 

6. Takei, S. Igarashi, T. Kubota, T. Tanaka, 

E. Yamaguchi, K. Yamazaki, K. Itoh, Y. 

Arai, S. Okamoto, K. Mori, M. Clinical 

Practice Guidance for Childhood-Onset 

Systemic Lupus Erythematosus -

Secondary publication. Mod. Rheumatol. 

32(2):239-247.2022 

7. Shimizu, M. Shimbo, A. Yamazaki, S. 

Segawa, Y. Mori, M. Septic arthritis of the 

pubic symphysis in a patient with SLE. 

Pediatr. Int. 64(1): e14875.2022 

8. Ichimura, Y. Konishi, R. Shobo, M. Inoue, 

S. Okune, M. Maeda, A. Tanaka, R. 

Kubota, N. Matsumoto, I. Ishii, A. 

Tamaoka, A. Shimbo, A. Mori, M. Morio ,T. 

Kishi, T. Miyamae ,T. Tanboon, J. Inoue, 

M. Nishino, I. Fujimoto, M. Nomura, T. 

Okiyama, N. Anti-nuclear matrix protein 

2 antibody-positive inflammatory 

myopathies represent extensive myositis 

without dermatomyositis-specific 

rash.Rheumatology (Oxford).61(3):1222-

1227.2022 

9. Mori, M. Akioka, S. Igarashi, T. Inoue, Y. 

Umebayashi, H. Ohshima, S. Nishiyama, 

S. Hashimoto, M. Matsui, T. Miyamae, T. 

Yasumi, T. Transitioning from pediatric to 

adult rheumatological healthcare: English 

summary of the Japanese Transition 

Support Guide. Mod Rheumatol. 

32(2):248-255 .2022 

10. Brunner, HI. Abud-Mendoza, C. Mori, M. 

Pilkington, CA. Syed, R. Takei, S. Viola, 

DO. Furie, RA. Navarra, S. Zhang, FC. 

Bass, DL. Eriksson, G. Hammer, AE. Ji, 

BN. Okily, M. Roth, DA. Quasny, H. 

Ruperto, N. Efficacy and safety of 

belimumab in paediatric and adult 

patients with systemic lupus 

erythematosus: an across-study 

comparison.RMD Open.7(3): 

e001747.2021. 

11. Yamazaki, S. Shimizu, M. Akutsu, Y. 

Shimbo, A. Mori,M. Tacrolimus as an 
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alternative treatment for patients with 

juvenile idiopathic arthritis. Mod. 

Rheumatol.2021. 

12. Ichimura, Y. Konishi, R. Shobo, M. Inoue, 

S. Okune, M. Maeda, A. Tanaka, R. 

Kubota, N. Matsumoto, I. Ishii, A. 

Tamaoka, A. Shimbo, A. Mori, M. Morio, T. 

Kishi, T. Miyamae, T. Tanboon, J. Inoue, 

M. Nishino, I. Fujimoto, M. Nomura, T. 

Okiyama, N. Reliability of antinuclear 

matrix protein 2 antibody assays in 

idiopathic inflammatory myopathies is 

dependent on target protein properties. J. 

Dermatol. 61(3):1222-1227.2022. 

13. Kawahito, Y. Morinobu, A. Kaneko, Y. 

Kohno, M. Hirata, S. Kishimoto, M. Seto, 

Y. Sugihara, T. Tanaka, E. Ito, H. Kojima, 

T. Matsushita, I. Nishida, K. Mori, M. 

Murashima, A. Yamanaka, H. Nakayama, 

T.  Kojima, M. Harigai, M. Drug 

Treatment Algorithm and 

Recommendations from the 2020 update 

of the Japan College of Rheumatology 

Clinical Practice Guidelines for the 

Management of Rheumatoid Arthritis-

Secondary Publication.Mod 

Rheumatol.2022. 

14. Yanagimachi, M. Fukuda, S. Tanaka, F. 

Iwamoto, M. Takao, C. Oba, K. Suzuki, N. 

Kiyohara, K. Kuranobu, D. Tada, N. 

Nagashima, A. Ishii, T. Ino, Y. Kimura, Y. 

Nawa, N. Fujiwara, T. Naruto, T. Morio, T. 

Doi, S. Mori, M. Leucine-rich alpha-2-

glycoprotein 1 and angiotensinogen as 

diagnostic biomarkers for Kawasaki 

disease. PLoS One. 16(9): e0257138.2021.  

15. Mori, M. Yamazaki, S. Naruto, T. The 
Benefits and Respective Side-Effects of PE 
Therapy for Intractable Kawasaki Disease. 
J Clin Med. 10(5): 1062. 2021. 

  

2.学会発表 

＜海外＞ 
1. Mori M. JSCI Symposium. Progress in IL-

6-targeting therapies– bilateral 
translation between bench and clinic -. IL-
6 and its targeting therapy in systemic 
juvenile idiopathic arthritis and adult 
Still’s disease. FOCIS 2021 Virtual 
Annual Meeting. USA. 2021.6.8 

2. Mori M. Paediatric Task Force Global 
Musculoskeletal Health: Cytokine 
targeted therapy for pediatric rheumatic 
diseases. Chair. 23rd Asia-Pasific League 
of Associations for Rheumatology 
Congress. Kyoto. 2021.8.29  

3. Mori M. APLAR Paediatric Rheumatology 
Special Interest Group (SIG) Symposium. 
Childhood Rheuatic Diseases in Asia 
Pacific: Challenges & Solutions. Chair. 
23rd Asia-Pasific League of Associations 
for Rheumatology Congress. Kyoto. 
2021.8.29 

4. Mori M. Usefulness and positioning of 
infliximab in acute treatment of Kawasaki 
disease. (Sponsored seminar by 
Mitsubishi Tanabe Pharma) The 13th 
International Kawasaki Disease 
Symposium. Tokyo. 2021.10.29 

5. Mori M. Recent perspectives on vasculitis-
related diseases from Japan. Advances in 
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treatment for Kawasaki disease. ACR 
Convergence #ACR21. USA. 2021.11.7 

 
＜国内＞ 

1. 森 雅亮. 教育講演. 小児でみられる

血管炎の診かた・考え方. 第 44 回日本

小児皮膚科学会学術大会. 大阪 2021.1 

2. 森 雅亮. ランチョンセミナー. 全身エ

リテマトーデス診療ガイドライン 

2019』および『小児全身性エリテマトー

デス診療の手引き 2018』に即した、小

児期および移行期全身性エリテマトー

デス(SLE)治療の実際. 第 55 回日本小

児腎臓病学会学術集会. 金沢 2021.1 

3. 森 雅亮. 共催セミナー. 免疫抑制薬使

用による免疫不全状態下での COVID-

19 感染症～最近の知見からのエビデン

スを中心に～. 第 4 回日本免疫不全・自

己炎症学会総会学術集会. 東京 2021.2. 

4. 謝花幸祐, 松井利浩, 當間重人, 森 雅

亮. ワークショップ. 移行期・成人期の

少・多関節炎若年性特発性関節炎と若年

関節リウマチ患者の診療実態の相違点-

CoNinJa と NinJa を用いた解析-. 第

65 回日本リウマチ学会総会・学術集会. 

神戸 2021.4. 

5. 松井利浩, 浦田幸朋, 川畑仁人, 川人豊, 

小嶋雅代,佐浦隆一,杉原毅彦,島原範芳,

辻村美保,中原英子,橋本淳,橋本求,房間

美恵,宮前多佳子,村島温子,森 雅亮,矢

嶋宣幸. メディカルスタッフによる関

節リウマチ患者支援の実態に関するア

ンケート調査～ライフステージに応じ

た関節リウマチ患者支援ガイド作成に

向けて～. 第 65 回日本リウマチ学会総

会・学術集会. 神戸 2021.4.  

6. 近藤文彬、杉原毅彦、梅澤夏佳、長谷川

久紀、細矢匡、木村直樹、溝口史高、森 

雅亮、保田晋助. 治療導入初期の成人発

症 Still 病に対する副腎皮質ステロイド

療法における治療反応不良因子の検討. 

第 65 回日本リウマチ学会総会・学術集

会. 神戸 2021.4.  

7. 井上祐三朗, 梅林宏明, 松井利浩, 西山

進, 宮前多佳子, 森 雅亮. ワークショ

ップ.小児発症リウマチ性疾患患者の自

立評価指標の確立. 第 65 回日本リウマ

チ学会総会・学術集会. 神戸 2021.4.  

8. 宮前多佳子、森 雅亮. トシリズマブの

全身型若年性特発性関節炎に対する第

II/III 相試験長期予後追跡調査研究結果

【中間報告】. 第 65 回日本リウマチ学

会総会・学術集会. 神戸 2021.4.  

9. 山﨑 晋,真保麻実,阿久津裕子,清水正樹,

森尾友宏,森 雅亮. 多発性骨壊死を合併

したXXX症候群の全身性エリテマトー

デスの１例. 第 124 回日本小児科学会

学術集会 京都 2021.4. 

10. 真保麻実,山崎晋,清水正樹,森尾友宏,森 

雅亮.縦隔炎・肺門部リンパ節腫脹を合

併した若年発症サルコイドーシスの 1

例. 第 124 回日本小児科学会学術集会 

京都 2021.4. 

11. 清水正樹, 真保麻実,阿久津裕子, 山﨑 

晋,山口玲子, 瀬川裕子, 森尾友宏, 森 

雅亮.化膿性恥骨結合炎を合併した小児
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全身性エリテマトーデスの1例. 第124

回日本小児科学会学術集会  京都 

2021.4. 

12. 保志 ゆりか,真保麻実,山﨑 晋,清水正

樹,森尾友宏,森 雅亮. Lupus myositis

を呈した小児全身性エリテマトーデス

の 1 例. 第 124 回日本小児科学会学術

集会 京都 2021.4. 

13. 田中里奈, 真保麻実, 山﨑晋, 清水正樹, 

森尾友宏, 森 雅亮. 橋本病を合併した

混合性結合組織病の 1 例：Hypothyroid 

myopathy鑑別の重要性. 第124回日本

小児科学会学術集会 京都 2021.4.16 

14. 坂川由里歌, 阿久津裕子, 真保麻実, 山

崎晋, 清水正樹, 森尾友宏, 森 雅亮. 

川崎病性関節炎と全身型若年性特発性

関節炎の鑑別に苦慮した一例. 第 124

回日本小児科学会学術集会  京都 

2021.4.17 

15. 山崎晋,金子修也,伊良部仁,真保麻実,阿

久津裕子,清水正樹, 森 雅亮. 若年性脊

椎関節炎の治療経過中にクローン病と

骨髄異形成症候群を合併した 1 例. 第

30 回日本小児リウマチ学会学術集会 

東京 2021.10.16 

16. 森 雅亮. 免疫不全状態が懸念される状

況下でのロタウイルスワクチン接種～

免疫不全状態における予防接種ガイド

ライン(追補版)に即して～. 第 30 回日

本外来小児科学会年次集会 2021.8.21 

17. 金子修也,伊良部仁,真保麻実,山崎晋,清

水正樹, 森 雅亮. 非定型皮疹を呈した

全身型若年性特発性関節炎の一例. 第

30 回日本小児リウマチ学会学術集会 

東京 2021.10.16 

18. 清水正樹,西岡謙一,岩田直美,八角高裕,

梅林宏明,中岸保夫,大倉有加,岡本奈美,

金城紀子,水田麻雄,矢代将登,安村純子,

脇口宏之,久保田知洋,毛利万里子, 森 

雅亮. 全身型若年性突発性関節炎に合

併したマクロファージ活性化症候群に

対する治療. 第 30 回日本小児リウマチ

学会学術集会 東京 2021.10.16 

19. 伊良部仁,真保麻実,金子修也,山崎晋,清

水正樹,根本千裕,平本龍吾, 森 雅亮. 

抗 NXP-2 抗体陽性若年性皮膚筋炎の 1

例. 第 30 回日本小児リウマチ学会学術

集会 東京 2021.10.16 

20. 真保麻実,金子修也,伊良部仁,阿久津裕

子,山崎晋,毛利万里子,清水正樹, 森 雅

亮. 若年性皮膚筋炎の皮膚症状に対し

てヒドロキシクロロキンが有効であっ

た 2 例. 第 30 回日本小児リウマチ学会

学術集会 東京 2021.10.16 

21. 佐藤幸一郎,西田豊,山田論,井上貴晴,八

木久子,真保麻実,清水正樹, 森 雅亮,森

尾友宏,滝沢琢己. ベーチェット病との

鑑別に苦慮した ADA2 欠損症の 1 例. 

第 30回日本小児リウマチ学会学術集会 

東京 2021.10.16 

22. 金子修也,伊良部仁,真保麻実,山崎晋,清

水正樹,金森透,宇田川智宏,森尾友宏, 

森 雅亮. めまい・難聴を初発症状とし

多彩な臓器合併症を呈した全身性エリ

テマトーデスの一例. 第 30 回日本小児

リ ウ マ チ 学 会 学 術 集 会  東 京 
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2021.10.16 

23. 林祐子, 石川健, 及川慶介, 和田泰格, 

遠藤幹也, 元永裕生, 森翔, 柏戸桃子, 

毛利万里子, 吉岡耕平, 山崎和子, 高松

漂太, 森 雅亮, 赤坂真奈美. ネフロー

ゼ症候群、SLE 様病態を呈し、ベリム

マブを導入したリジン尿性蛋白不耐症

の一例. 第 30 回日本小児リウマチ学会

学術集会 東京 2021.10.16 

24. 森 翔, 米野翔太, 花木良, 大橋啓之, 

三谷義英, 元永裕生, 柏戸桃子, 林祐子, 

毛利万里子, 吉岡耕平, 山崎和子, 森 

雅亮, 平山雅浩. 周期性発熱に続いて発

症した大動脈炎、腎動脈狭窄に対して

tocilizumab が著効した 3 歳男児例. 第

30 回日本小児リウマチ学会学術集会 

東京 2021.10.16 

25. 元永裕生, 山崎和子, 森翔, 柏戸桃子, 

林祐子, 吉岡耕平, 中村幸嗣, 森 雅亮. 

IgG2 欠損症を合併したシェーグレン症

候群の女児例. 第 30 回日本小児リウマ

チ学会学術集会 東京 2021.10.16 

26. 吉岡耕平, 山崎和子, 元永裕生, 森翔, 

柏戸桃子, 林祐子, 毛利万里子, 小森学, 

河越龍方, 森 雅亮.インフリキシマブが

有効であった非典型 Cogan 症候群の一

例. 第 30 回日本小児リウマチ学会学術

集会 東京 2021.10.16 

27. 森 雅亮. ランチョンセミナー. 川崎病

における冠動脈病変発症阻止を目指し

て～大量ガンマグロブリン＋インフリ

キシマブ＋血漿交換による段階的治療

の実用性～. 第 42 回日本アフェレシス

学会学術集会 東京 2021.10.17 

28. 金子修也,伊良部仁,真保麻実,山崎晋,清

水正樹,森 雅亮. 関節炎のない全身型若

年性特発性関節炎~川崎病との鑑別の

重要性~. 第 41 回日本川崎病学会 総

会・学術集会 東京 2021.11.20 

29. 森 雅亮. 血管炎シンポジウム. 小児リ

ウマチ学から見た川崎病. 第 41 回日本

川崎病学会  総会・学術集会 東京 

2021.11.20 

 

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。  
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厚生労働科学研究補助金 難治疾患政策研究事業
自己免疫疾患に関する調査研究 班 JIA/A0SD 分科会
ASD ガイドライン補遺版作成のための

システマティックレビュー勉強会グループ成果報告会
（コクランジャパン監修）

自己免疫疾患に関する研究班 JIA/AOSD 分科会は、難治性血管炎の医療水準・患者 QOL 
向上に資する研究班（難治性血管炎班）と共同で、昨年度から若手研究者を対象に SR 手
法の web 講習会を開催し、参加者には今回の ASD ガイドライン作成のための CQ に対す
る実際の SR を実施して頂きました。
今秋からの推奨文作成・パネル会議開催に先立ち、SR の成果報告会を実施します。

記
1. 日時：2021 年 10 月 24 日 (日) 13：00～15：15 

2. 開催方法：WEB システムを用いたオンライン形式 

3. 参加予定者：コクラン勉強会 ASD ガイドラインメンバー、勉強会参加者以外の ASD ガ
イドライン作成 SR チーム、難治性血管炎班メンバー、コクランジャパン 

＊上記以外の JIA/AOSD 研究班 研究分担者・研究協力者の先生方にもご参加いただけま
す。 

4. 発表内容 ；小 CQ１つにつきアウトカム１つ、発表 20 分＋質疑応答 10 分
(1) 論文抽出図と RoB 評価（各 CQ で指定したアウトカム） 
(2) エビデンスプロファイル 
(3)質疑応答

5. タイムテーブル（敬称略）
時間厳守でお願いします。接続の問題がある場合には発表の順番を変更する場合があり
ますので、SR チームの先生は対応できるようにスタンバイしておいてください。 

司会：三村俊英（埼玉医科大学）
13：00～ 研究代表者挨拶 森 雅亮 （東京医科歯科大学/聖マリアンナ医科大学） 
13：05～コクラン講師、オブザーバーご紹介
13：10～ SR 成果発表 （座長：近藤裕也（筑波大学））

13：10～ MTX vs. CyA（有効性と安全性） 
担当；河野・木原
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13：40～ IL-6 阻害薬 vs. 免疫抑制薬（有効性と安全性）  
担当；鈴木・和田
14：10～ IL-1 阻害薬 vs. 免疫抑制薬（有効性と安全性） 
担当；辻・房間 

14：40～コクランジャパン講評 
15：00～オブザーバー講評
15：10～閉会の辞（森 雅亮）
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厚生労働科学研究補助金 難治疾患政策研究事業

自己免疫疾患に関する調査研究 班 分科会

若年性特発性関節炎ガイドライン作成のための

システマティックレビュー勉強会成果報告会

（コクランジャパン監修）

自己免疫疾患に関する研究班 分科会は、難治性血管炎の医療水準・患者 向上

に資する研究班（難治性血管炎班）と共同で、昨年度から若手研究者を対象に

手法の 講習会を開催し、参加者には今回の ガイドライン作成のための

に対する実際の を実施して頂きました。

今秋からのパネル会議開催に先立ち、 の成果報告会を実施します。

記

日時： 年 月 日 土 ： ～ ：

開催方法： システムを用いたオンライン形式

参加予定者：コクラン勉強会 ガイドラインメンバー、勉強会参加者以外の ガイドライン作

成 チーム、 ガイドライン作成パネル（患者会を除く）、コクランジャパン

＊上記以外の 研究班 研究分担者・研究協力者の先生方にもご参加いただけます。

発表内容 ；小 １つにつきアウトカム１つ、発表 分＋質疑応答 分＋小括５分

論文抽出図と 評価（各 で指定したアウトカム）

エビデンスプロファイル

質疑応答（渡辺先生、辻本先生、森先生、小嶋先生ならびに参加者）

小括（チームリーダー）：今後の進め方について

タイムテーブル（敬称略）

時間厳守でお願いします。接続の問題がある場合には発表の順番を変更する場合がありますの

で、 チームの先生は対応できるようにスタンバイしておいてください。

司会：岡本奈美（大阪労災病院）

： ～ 研究代表者挨拶 森 雅亮 （東京医科歯科大学 聖マリアンナ医科大学）

： ～コクラン講師（渡辺先生、辻本先生）、オブザーバー（小嶋先生）ご紹介

： ～ 全身型 （座長：梅林宏明（宮城県立こども病院））

⚫ ： ～ トシリズマブ （アウトカム：疾患活動性指標の改善）

➢ 赤峰・梅澤
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⚫ ： ～ 阻害薬 （アウトカム：疾患活動性指標の改善）

➢ 山崎・ 清水

⚫ ： ～ その他の生物学的製剤 （アウトカム：疾患活動性指標の改善）

➢ 石川・西村

⚫ ： ～ ： 休憩・バッファー

： ～ 関節型 （座長：岡本奈美（大阪労災病院））

⚫ ： ～ （関節炎の改善）

➢ 山西・久保

⚫ ： ～ 生物学的製剤 （関節炎の改善）

➢ 高梨・梅林

： ～ コクランジャパン講評

： ～ オブザーバー講評

： ～閉会の辞（森 雅亮）
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全身型若年性特発性関節炎（ ）と の関係

（スチル病）
成人移行

才

「成人スチル病」から「成人発症スチル病」への

呼称変更について

～説明資料～

自己免疫に関する調査研究班
分科会 班長
森 雅亮
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（スチル病）

才

治療薬
• 副腎皮質ステロイド
• ステロイドパルス
• トシリズマブ
• カナキヌマブ
• メトトレキサート

成人スチル病治療薬
• 副腎皮質ステロイド
• ステロイドパルス
• トシリズマブ
• メトトレキサート
• シクロスポリン
• タクロリムス

、 と成人スチル病の関係

（スチル病）
成人スチル病

才

成人スチル病

治療薬
• 副腎皮質ステロイド
• ステロイドパルス
• トシリズマブ
• カナキヌマブ
• メトトレキサート

成人スチル病治療薬
• 副腎皮質ステロイド
• ステロイドパルス
• トシリズマブ
• メトトレキサート
• シクロスポリン
• タクロリムス
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改称を支持する事象

✓国際的に、 （ 年版）では、 「
」と記載され、「Adult Still‘s disease」の表示は存在しない。

✓ 年に住田班で施行した全国調査の二次調査において、返答の
あった本症 名のうち 名のみが小児発症例であり（ ）、これら
小児発症例が「全身型 」で指定替えされても、影響は少ない。

✓日本リウマチ学会理事会で承認、同用語委員会では改称すること
に決定。

本年度末の診断基準・重症度分類の修正要望に
合わせて、厚労省難病対策課と検討を行っている

「成人スチル病」

「成人発症スチル病」 「スチル病小児が成人した症例」

「全身型特発性関節炎 の成人移行」

既存の指定難病「全身型JIA」で認定

現在、小児科では「スチル病」と
いう診断名は使われない。

＊患者や医療関係者に不必要な誤解や混乱を与えず、また今後の正確な
調査研究を担保するためにも、「成人スチル病」は「成人発症スチル病」
と成人スチル病のみに限る名称に変更すべき。
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若年性特発性関節炎／成人発症スチル病 アンケート結果

歳未満 人

代 人

代 人

代 人

代 人

代 人

代 人

代 人

代 人

代以上 人

男性 人

女性 人

無回答 人

単位：人

（若年性特発性関節炎）

座⾧：森 雅亮 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 生涯免疫難病学講座
聖マリアンナ医科大学 生涯治療センター リウマチ・膠原病・アレルギー内科

講演１） 全身型若年性特発性関節炎
演者：清水 正樹 先生 東京医科歯科大学大学院 小児地域成育医療学

講演２） 若年性特発性関節炎 ～関節型～
演者：岡本 奈美 先生 労働者健康安全機構大阪労災病院 小児科

（成人発症スチル病）

座⾧：三村 俊英先生 埼玉医科大学リウマチ膠原病科

講演１） 成人発症スチル病の症状と診断
演者：川畑 仁人 先生 聖マリアンナ医科大学 リウマチ・膠原病・アレルギー内科

講演２） 成人発症スチル病の合併症と治療
演者：舟久保 ゆう 先生 埼玉医科大学 リウマチ膠原病科

ディスカッション）三村俊英先生、川畑 仁人 先生、舟久保 ゆう 先生、
多田 芳史先生 佐賀大学医学部 膠原病・リウマチ内科

分担班担当の医療講演会
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若年性特発性関節炎／成人発症スチル病 アンケート結果

強く勧めたい 人
勧めたい 人
どちらでもない 人
あまり勧めたくない 人
とても勧められない 人

開催の方が良い 人
現地開催（対面形式）の方が良い 人
どちらでも良い 人

若年性特発性関節炎／成人発症スチル病 アンケート結果

とても分かりやすい 人
分かりやすい 人
普通 人
分かりにくい 人
とても分かりにくい 人

長すぎる 人
長い 人
ちょうど良い 人
短い 人
短すぎる 人

期待以上に得られた 人
期待通り得られた 人
ある程度得られた 人
あまり得られなかった 人
全く得られなかった 人



─ 45 ─

令和３年度 厚生労働科学研究費補助金  

分担研究報告書 

 
自己免疫疾患における患者レジストリを包含した難病プラットフォーム体制の構築と、それ

を利活用した長期にわたる全国規模の多施設共同研究 

 
研究分担者  

聖マリアンナ医科大学 リウマチ・膠原病・アレルギー内科 杉原 毅彦 

北海道大学・大学院医学研究院 免疫・代謝内科学教室 渥美 達也 

大阪大学・大学院医学系研究科 皮膚科学教室 藤本 学 

産業医科大学・医学部 第１内科学講座 田中 良哉 

長崎大学・大学院医歯薬学総合研究科 先進予防医学共同専攻リウマチ・膠原病内科学 川上 純 

東京医科歯科大学 大学院医歯学総合研究科・生涯免疫難病学講座 森 雅亮 

 

研究要旨 
本研究班の対象疾患である、全身性エリテマトーデス、抗リン脂質抗体症候群、多発性筋炎/皮膚筋炎、混合性結

合織病、シェーグレン症候群、全身型若年性特発性関節炎、成人スチル病について、重症度分類、診断基準、診

療ガイドラインの改訂時に有用なエビデンスを示すためには、これらの対象疾患を対象としたレジストリを構築

する必要がある。本研究班では難病プラットフォームを活用して、全国規模の多施設が参加するレジストリを立

ち上げ、倫理審査委員会からの承認を得て、2021 年度から患者登録を開始した。 

 

A.研究目的 

対象の自己免疫疾患における患者の臨床情報を集積

し、持続的・長期的に評価項目の検討を行うことで、

対象疾患の自然歴や予後因子を解明し、将来的に対象

疾患の新しい治療法の開発や確立に貢献する。 

B.研究方法 
各研究機関の研究者等は、被登録者候補を本研究に登
録し研究用 ID を取得する。各研究機関の研究者等が、
初回調査の難病プラットフォームの標準項目・準標準
項目、自己免疫疾患に関する共通項目と疾患別項目を
EDC に入力する。治療開始時と６か月後の血清を保存
する。 
参加施設：自己免疫班に所属する約 70 施設 
対象疾患：厚生労働省の診断基準で以下の自己免疫疾
患と診断（Definite または Probable）された新規患者 
(1) 全身性エリテマトーデス 
(2) 抗リン脂質抗体症候群 
(3) 多発性筋炎/皮膚筋炎 
(4) 混合性結合織病 
(5) シェーグレン症候群 
(6) 全身型若年性特発性関節炎 
(7) 成人スチル病 
評価項目：  
ベースライン： 
(1) 自己抗体 
(2) 原疾患による肺病変 
(3) 原疾患による腎病変 
(4) 原疾患による心血管病変、肺動脈病変 
(5) 原疾患による神経病変 
(6) 原疾患による血液病変 

(7) 原疾患による皮膚病変 
(8) 原疾患による筋、骨格病変 
(9) 原疾患以外による内科合併症 
(10) 身長、体重 
(11) 疾患別の分類基準、診断に関する項目 
(12) 疾患別の重症度分類に関する項目 
 
１年おきに以下の項目をフォロー 
1. 原疾患による臓器病変 
2. 投与薬剤名、投与量、投与方法、投与期間 
3. 重大な臓器障害、後遺障害（原疾患に起因するも

の、治療・合併症によるもの） 
4. 再燃日と再燃時の臨床症状、治療内容 
5. 有害事象 
6. 疾患別の重症度分類に関する項目 
7. 疾患別の疾患活動性に関する評価項目 
8. EQー5D 
9. 死亡 
10. 死因 
 
観察期間：登録後から 10 年。 
 
（倫理面への配慮） 
本研究は東京医科歯科大学を中央事務局として、京都

大学の倫理審査委員会からの承認を受け（承認番号: 
R2705-3 学外）、参加した施設でも承認を受けて研究を

実施した。 

C.研究結果 
2021 年 3 月時点で、94 例が登録され、その内訳は全

身性エリテマトーデス/抗リン脂質抗体症候群 26 名、
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多発性筋炎/皮膚筋炎 31 名、混合性結合織病 12 名、

シェーグレン症候群 15 名、全身性若年性特発性関節

炎３名、成人スチル病７名が登録された(図１)。 

D.考察  
対象疾患の 10 年の経過における、臓器病変の累積発

現頻度、再燃率、後遺症、有害事象、QOL、生命予後

の評価が可能になると考えられる。、 

E.結論 

本邦の今後の重症度分類、診断基準、診療ガイドライ

ンの改訂時に有用なエビデンスを示すことができると

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  

 

図１
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 
自己免疫疾患に関する調査研究班 

 

医療講演会実施報告 
 

東京医科⻭科⼤学⼤学院医⻭学総合研究科 生涯免疫難病学講座 講師 木村直樹 

要旨 

自己免疫疾患患者を対象とする医療講演会を、強皮症研究班と合同で、Web 講演会の形で実施した。事前登

録制、参加費無料のオンデマンド配信方式として 2021 年 11 月 8 日から 12 月 5 日の１ヶ月間配信した。事

前アンケート調査を行った上で、分科会毎に講演プログラムを構成し、厚生労働省、新型コロナウイルス感

染症、全身性エリテマトーデス、多発性筋炎/皮膚筋炎、 混合性結合組織病、シェーグレン症候群、若年性

特発性関節炎/成人発症スチル病、全身性強皮症の８つのパートを用意した。登録者数は延 909 名で総視聴

回数は 2512 回、幅広い年代の、またほぼ全都道府県におよぶ視聴者に講演を届けることができた。事後ア

ンケートの回答率は 20%弱で、概ね高い評価が得られた。一方で、講演会の周知や視聴者からの質問受付な

どに課題が残った。今後も改良を加えながら講演会の開催を継続していくことが重要と考えられた。 

 
１． 目的と方法 

難治性疾患政策研究事業において患者への啓蒙活動

は重要な課題であり、2019 年に本事業における初め

ての試みとして患者向け医療講演会を実施した。参

加者の満足度は高く、遠方からの参加者もあり、難病

患者に対する専門的で包括的な情報提供の場を、本

事業において継続的に設けることの重要性を認識し

た。その後、新型コロナウイルス感染症の流行によ

り、難病患者も含めて一堂に会する医療講演会の実

施は困難となったが、今回外部企業の技術的サポー

トを得ながら Web 講演会を実施することとした。ま

た患者の要望に即した内容とするために事前アンケ

ートを実施し、その結果を踏まえて講演内容を整備

した。また、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

る研究班と合同開催の形をとり、全身性強皮症も講

演対象疾患に含めた。視聴後のアンケート調査も実

施した。 

 

２． 開催概要 

日時： 2021 年 11 月 8 日（月）〜12 月 5 日（日）  

場所： Web 開催 オンデマンド配信（事前登録制、

参加費無料） 

登録受付：2021 年 7 月 19 日（月）〜12 月 5 日 （日） 

８つのテーマを設け、登録者は講演の全てを自由に

視聴可能とした。 

※医療講演会プログラムは、別添のとおり。 

 
３． 結果 
登録者数：909 名（一部重複あり） 

総視聴回数：2512 回 

テーマ毎内訳：厚生労働省 378 回、新型コロナウイ
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ルス感染症 310 回、全身性エリテマトーデス 407

回、多発性筋炎/皮膚筋炎 334 回、混合性結合組織

病 237 回、シェーグレン症候群 327 回、若年性特

発性関節炎/成人発症スチル病 164 回、全身性強皮

症 355 回 

年齢、性別、都道府県別視聴回数を下記グラフと表

に示す。 

 
 
8 つのテーマ毎の事後アンケートの回答率は 15-20%

程度で、「知りたい情報が得られたか」という質問に

対し、3 分の 2 程度の方が「期待以上に得られた」ま

たは「期待通り得られた」と回答した。また、「この

講演会を他の患者さんに勧めたいか」という質問に

対し、8-9 割の方が「強く勧めたい」または「勧めた

い」と回答した。自由記載欄でも開催に感謝や高評価

のコメントを多く頂いたが、一方で講演会の周知が

十分でない、紙媒体の資料も欲しい、期限を設けずい

つでも視聴できるようにして欲しい、質問を受け付

けて欲しいといった意見も寄せられた。事後アンケ

ート結果の詳細は別添にまとめた。 

 

４． 今後の展望 

Web 講演会の形式を取ることで日本全国の難病患者

が視聴することが可能となり、事後アンケートから

も改めて本講演会の開催意義が大きいことが確認さ

れた。一方で、講演会の周知が不十分であること、視

聴後の質疑応答の機会を設けることができなかった

ことなどが課題として残った。事後アンケートで確

認された要望を踏まえた上で、今後も改良を重ねな

がら継続的に講演会を実施することで、本研究事業

がより患者に寄り添ったものとなることが期待され

る。 

 

謝辞：本講演会の企画・監修・実施にあたり、株式会

社コンベンション・リンケージ 小松愛久母様 に

多大なご助力をいただいた。 
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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

東京都文京区湯島1−5−45
東京医科⻭科⼤学 生涯免疫難病学講座内
自己免疫疾患に関する調査研究班
E-mail: autoimm-mhlw.lci@tmd.ac.jp

参加費無料
(事前登録制)

参加登録の
お問い合わせ

株式会社コンベンションリンケージ内
医療講演会 運営事務局
E-mail:ad2021_cl@c-linkage.co.jp

≪参加登録について≫
①Webお申込 （下記URLよりお願いします）

②FAXお申込 (裏面の登録票をご利用下さい）

≪事前アンケートについて≫
オンデマンド配信でお聞きになりたい内容、
本講演会に期待する事、質問をお教えください。
講演内容の参考にいたします。
URL:https://forms.gle/ZUkq9cvzvkqaP7Mr9
受 付 期 間：2021年7月19⽇〜12月5⽇
アンケート締切：2021年8月20⽇

全身性
エリテマトーデス

全身性強皮症

シェーグレン
症候群

多発性筋炎
皮膚筋炎

混合性結合組織病

若年性特発性関節炎
成人発症スチル病

日時 2021年11月8日〜12月5日
場所 オンデマンド配信

講演内容の
お問い合わせ

厚生労働省
難病研究班の
取り組み
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オンデマンド視聴期間:2021年11月8⽇（月）〜12月5⽇（⽇）
自己免疫疾患研究班・全身性強皮症研究班 医療講演会

参加登録票・事前アンケート
1.都道府県・ご年齢・お名前・性別・E-mailアドレス
＊複数名でお申し込みをされる場合は、参加される方全員のお名前をお書き下さい（最大5
名まで）
①都道府県（ ）、性別（ 男性 ・ 女性 ・ 回答しない ）、ご年
齢※任意（ 歳）

２.視聴希望のテーマに〇をつけて下さい(複数選択可)
・全身性エリテマトーデス・シェーグレン症候群 ・混合性結合組織病
・多発性筋炎/皮膚筋炎 ・若年性特発性関節炎/成人発症スチル病 ・ 全身性強皮症

３.オンデマンド配信でお聞きになりたい内容、本講演会に期待する事、質問をお教えくだ
さい。箇条書きでご記載ください。講演内容の参考にいたします。

※ご協力ありがとうございました。なお、ご記入いただきました個人情報・アンケート結果は本講演会のみに利用し、第三者に提供・開示することは一切ありません。

参加者 都道府県
（必須）

年齢
（必須） 氏名 ＊任意 性別 メールアドレス

（必須）

例） 東京都
20代

＊○○代でご記入
ください

東京 太郎
男
⼥
回答しない

〇〇@●.jp
＊ご視聴アドレス送付用です

１
男
⼥
回答しない

２
男
⼥
回答しない

３
男
⼥
回答しない

４
男
⼥
回答しない

5
男
⼥
回答しない

送付先FAX：０３-３２６３-８６９３ （コンベンションリンケージ内 運営事務局）



─ 51 ─

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業

自己免疫疾患に関する調査研究班

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班

合同開催

医療講演会プログラム

※患者様対象・事前登録制

日時： 年 月 日（月）〜 月 日（日）

場所： 開催 オンデマンド配信

・ コード： 視聴 は、参加ご登録者に別途配信

共催： 全国膠原病友の会、あすなろ会、ペンタスの会、シェーグレンの会

厚生労働省 難病研究班の取り組み

ご挨拶：森 雅亮 先生 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 生涯免疫難病学講座

聖マリアンナ医科大学 生涯治療センター リウマチ・膠原病・アレルギー内科

国の難病対策の動向

演者 狩谷 哲芳 先生 厚生労働省 保健局 難病対策課

新型コロナウイルス感染症〜 〜

リウマチ性疾患と ～

ウイルス感染とワクチンについて

演者 井畑 淳 先生 横浜医療センター 膠原病・リウマチ内科

全身性エリテマトーデス

座 長 渥美 達也 先生 北海道大学大学院医学研究院 免疫・代謝内科学教室

講演 ） 『全身性エリテマトーデス（ ）診療ガイドライン 』および

『小児 診療の手引き 』に即した、小児期および移行期 治療の実際

演者：森 雅亮 先生 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 生涯免疫難病学講座

聖マリアンナ医科大学 生涯治療センター

アレルギー・リウマチ・膠原病内科

講演 ） について知ろう

演者：山岡 邦宏 先生 北里大学医学部膠原病・感染内科学
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多発性筋炎・皮膚筋炎 ・

講演１） 皮膚筋炎 多発性筋炎の最新情報

演者 藤本 学 先生 大阪大学皮膚科

講演２） 多発 性 筋炎・皮膚筋炎 －筋症状－

演者 本田 真也 先生 山口大学大学院医学系研究科 臨床神経学

講演３） 皮膚筋炎 多発性筋炎 間質性肺炎の診断と治療

演者 川口 鎮司 先生 東京女子医科大学内科学講座膠原病リウマチ内科学分野

講演４） 若年性皮膚筋炎

演者 秋岡 親司 先生 京都府立医科大学小児科

混合性結合組織病 Mixed Connective Tissue Disease

講演１） 混合性結合組織病（ ）

演者 田中 良哉 先生 産業医科大学医学部第 内科学講座

講演２） 混合性結合組織病の治療・管理

演者 亀田 秀人 先生 東邦大学医学部 内科学講座 膠原病学分野

東邦大学医療センター大橋病院 膠原病リウマチ科

講演３） 混合性結合組織病 ～各病態に対する治療～

演者 桑名 正隆 先生 日本医科大学付属病院 リウマチ・膠原病内科

強皮症・筋炎先進医療センター

シェーグレン症候群 jögren

講演１） 病気の成り立ちと診断 －シェーグレン症候群－

演者 中村 英樹 先生 日本大学医学部内科系 血液膠原病内科学分野

講演２） シェーグレン症候群の疾患活動性の評価

演者 西山 進 先生 倉敷成人病センター・リウマチ膠原病センター

講演３） 口腔乾燥の対処法 ～知って欲しいシェーグレン症候群の口腔症状～

演者 森山 雅文 先生 九州大学大学院歯学研究院 口腔顎顔面病態学講座

顎顔面腫瘍制御学分野 研究センター
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講演４） 眼乾燥への対処

演者 篠崎 和美 先生 東京女子医科大学眼科

講演５） 腺外・全身症状と対処について（妊娠含む）

演者 東 直人 先生 兵庫医科大学 糖尿病内分泌・免疫内科

兵庫医科大学病院 アレルギー・リウマチ内科

講演６） シェーグレン症候群「新たな治療法の展望」

演者 坪井 洋人 先生 筑波大学医学医療系 膠原病リウマチアレルギー内科学

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業

自己免疫疾患に関する調査研究班 シェーグレン症候群分科会

講演７） 小児期シェーグレン症候群患者の移行期医療

演者 冨板 美奈子 先生 国立病院機構下志津病院臨床研究部

小児アレルギー膠原病センター

若年性特発性関節炎 成人発症スチル病
’

（若年性特発性関節炎）

座長：森 雅亮 先生 東京医科歯科大学大学院医歯学総合研究科 生涯免疫難病学講座

聖マリアンナ医科大学 生涯治療センター リウマチ・膠原病・アレルギー内科

講演１） 全身型若年性特発性関節炎

演者：清水 正樹 先生 東京医科歯科大学大学院 小児地域成育医療学

講演２） 若年性特発性関節炎 ～関節型～

演者：岡本 奈美 先生 労働者健康安全機構大阪労災病院 小児科

（成人発症スチル病）

座長：三村 俊英 先生 埼玉医科大学 リウマチ膠原病科

講演１） 成人発症スチル病の症状と診断

演者：川畑 仁人 先生 聖マリアンナ医科大学 リウマチ・膠原病・アレルギー内科

講演２） 成人発症スチル病の合併症と治療

演者：舟久保 ゆう 先生 埼玉医科大学 リウマチ膠原病科

ディスカッション）

三村 俊英 先生、川畑 仁人 先生、舟久保 ゆう 先生、

多田 芳史 先生 佐賀大学医学部 膠原病・リウマチ内科
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全身性強皮症

ご挨拶 藤本 学 先生 大阪大学皮膚科

講演１） 強皮症の皮膚潰瘍の治療について ～日常で気を付ける事など～

演者 茂木 精一郎 先生 群馬大学大学院医学系研究科 皮膚科学

講演２） 強皮症に伴う肺病変（間質性肺炎、肺高血圧症）

演者 波多野 将 先生 東京大学医学部附属病院 循環器内科 高度心不全治療センター

講演３） 全身性強皮症における消化器病変の症状と治療

演者 長縄 達明 先生 安岡 秀剛 先生

藤田医科大学医学部 リウマチ・膠原病内科

講演４） 強皮症の新しい治療

演者 浅野 善英 先生 東京大学医学部附属病院 皮膚科・強皮症センター

～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～～

＊何かご不明点やお問い合わせがございましたら、以下へご連絡ください

＊事後アンケートのご協力をお願いいたします。今後の参考にさせていただきます。

運営

株式会社コンベンションリンケージ内

医療講演会 運営事務局

：

事務局

東京医科歯科大学 生涯免疫難病学講座内

自己免疫疾患に関する調査研究班
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1.とても分かりやすい 27⼈
2.分かりやすい 27⼈
3.普通 6⼈
4.分かりにくい 1⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 1⼈
2.⻑い 18⼈
3.ちょうど良い 42⼈
4.短い 0⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 13⼈
2.期待通り得られた 28⼈
3.ある程度得られた 17⼈
4.あまり得られなかった 3⼈
5.全く得られなかった 0⼈

全⾝性エリテマトーデス Systemic Lupus Erythematosus アンケート結果

1.強く勧めたい 10⼈
2.勧めたい 42⼈
3.どちらでもない 8⼈
4.あまり勧めたくない 1⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 15％

1.とても分かりやすい 27⼈
2.分かりやすい 32⼈
3.普通 6⼈
4.分かりにくい 0⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 1⼈
2.⻑い 10⼈
3.ちょうど良い 52⼈
4.短い 2⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 20⼈
2.期待通り得られた 18⼈
3.ある程度得られた 21⼈
4.あまり得られなかった 6⼈
5.全く得られなかった 0⼈

多発性筋炎・⽪膚筋炎 PolyMyositis・DermatoMyositis アンケート結果

1.強く勧めたい 18⼈
2.勧めたい 39⼈
3.どちらでもない 8⼈
4.あまり勧めたくない 0⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 19％

混合性結合組織病 Mixed Connective Tissue Disease アンケート結果

1.とても分かりやすい 17⼈
2.分かりやすい 9⼈
3.普通 2⼈
4.分かりにくい 0⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 4⼈
2.⻑い 13⼈
3.ちょうど良い 10⼈
4.短い 1⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 12⼈
2.期待通り得られた 9⼈
3.ある程度得られた 7⼈
4.あまり得られなかった 3⼈
5.全く得られなかった 0⼈

1.強く勧めたい 11⼈
2.勧めたい 14⼈
3.どちらでもない 3⼈
4.あまり勧めたくない 0⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 12％
シェーグレン症候群 Sjögren Syndrome アンケート結果

1.とても分かりやすい 17⼈
2.分かりやすい 37⼈
3.普通 7⼈
4.分かりにくい 0⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 0⼈
2.⻑い 18⼈
3.ちょうど良い 42⼈
4.短い 1⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 17⼈
2.期待通り得られた 20⼈
3.ある程度得られた 22⼈
4.あまり得られなかった 2⼈
5.全く得られなかった 0⼈

1.強く勧めたい 15⼈
2.勧めたい 36⼈
3.どちらでもない 7⼈
4.あまり勧めたくない 1⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 19％
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若年性特発性関節炎／成⼈発症スチル病 アンケート結果

1.とても分かりやすい 4⼈
2.分かりやすい 12⼈
3.普通 5⼈
4.分かりにくい 1⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 1⼈
2.⻑い 13⼈
3.ちょうど良い 8⼈
4.短い 0⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 1⼈
2.期待通り得られた 9⼈
3.ある程度得られた 12⼈
4.あまり得られなかった 0⼈
5.全く得られなかった 0⼈

1.強く勧めたい 3⼈
2.勧めたい 14⼈
3.どちらでもない 5⼈
4.あまり勧めたくない 0⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 13％
全⾝性強⽪症 アンケート結果

1.とても分かりやすい 16⼈
2.分かりやすい 34⼈
3.普通 4⼈
4.分かりにくい 0⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 1⼈
2.⻑い 5⼈
3.ちょうど良い 47⼈
4.短い 1⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 19⼈
2.期待通り得られた 19⼈
3.ある程度得られた 13⼈
4.あまり得られなかった 2⼈
5.全く得られなかった 0⼈

1.強く勧めたい 19⼈
2.勧めたい 31⼈
3.どちらでもない 4⼈
4.あまり勧めたくない 0⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 15％

厚⽣労働省 難病研究班の取り組み アンケート結果

1.とても分かりやすい 5⼈
2.分かりやすい 22⼈
3.普通 25⼈
4.分かりにくい 1⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 1⼈
2.⻑い 3⼈
3.ちょうど良い 47⼈
4.短い 2⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 2⼈
2.期待通り得られた 10⼈
3.ある程度得られた 35⼈
4.あまり得られなかった 5⼈
5.全く得られなかった 1⼈

1.強く勧めたい 2⼈
2.勧めたい 27⼈
3.どちらでもない 24⼈
4.あまり勧めたくない 2⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 14％
新型コロナウイルス感染症〜COVID-19〜 アンケート結果

1.とても分かりやすい 44⼈
2.分かりやすい 20⼈
3.普通 4⼈
4.分かりにくい 0⼈
5.とても分かりにくい 0⼈

1.⻑すぎる 0⼈
2.⻑い 2⼈
3.ちょうど良い 67⼈
4.短い 0⼈
5.短すぎる 0⼈

1.期待以上に得られた 31⼈
2.期待通り得られた 20⼈
3.ある程度得られた 16⼈
4.あまり得られなかった 0⼈
5.全く得られなかった 0⼈

1.強く勧めたい 26⼈
2.勧めたい 36⼈
3.どちらでもない 7⼈
4.あまり勧めたくない 0⼈
5.とても勧められない 0⼈

回答率 22％
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開催形式について (回答数404件、回答率16%)

web開催
257 (64%)

現地開催
34 (8%)

どちらでも
113 (28%)

• ⼩さい⼦どもがいるので、⽇時を問わず視聴でき
るこのような形の講演会は、とてもありがたかっ
たです。

• Webだと何回でも繰り返し確認ができる上、会場
が遠くても視聴できるのが利点であり体調を気に
しなくてもいいから助かる。

• Webの場合、再⽣速度を変えられるので良いなと
感じた。

• 対⾯は対⾯の良さもあるので、どちらもあれば嬉
しいです。

• WEBと対⾯形式を併⽤頂けると患者と保護者の
知識が⾼まると思います。

⾃由記載欄から抜粋１
• 今回の講演はたまたまTwitterで知りましたが、このような有益で必要な
情報をどうやって確実に患者が知るかについても、是⾮御検討頂けたらと
思います。

• 東京医科⻭科⼤病院に通院している知⼈から知らせて貰いました。地元で
SLEの治療しているのですが、このような情報が全く⼊ってきませんの
で・・・情報を共有して頂きたいです。

• 医療講演会についての情報は、全国膠原病友の会に⼊会している会員の所
には届きましたが、そうではない患者さんは知り得なかった⽅が⼤多数で
はないかと想像します。（中略）可能であれば、毎年郵送頂く特定疾患・
更新⼿続きの書類等と⼀緒にお知らせをされる等して、届くべき全ての
⼈々の所へ情報が届けられる事が理想である様に思われます。

⾃由記載欄から抜粋２
•有料でも良いのでハンドアウト等、あるとよいと思いました。
•紙⾯で資料が欲しかったです。携帯の画⾯だと⾒⾟かったので。
•私は聴覚障害もあるため、可能であれば字幕もつけていただけ
たら嬉しかったです。
•公開期限を設けずにいつでも聞けるようにしてほしいです。
•話し⼿のお顔が⾒れる⽅が講演がより⾝近に感じられて良いな
と思いました。
•できれば先⽣毎の動画にしてもらう⽅が⾒やすい。それが不可
能ならせめてチャプターを付けるなどしてほしかった。

⾃由記載欄から抜粋３
•⽇常⽣活⾯において、気をつけた⽅が良いことなど具体例があ
れば、また教えていただきたいです。
•新薬について 治験についての状況をもっと知りたい。
•質問を受け付けてほしいです。
•事前の質問に対して、出来る限り答えを盛り込んだ講演にして
ほしかったです。
•診断できる病院を案内して頂きたかったです。また、治験があ
れば参加したいと思います。
•移⾏期の話もあり、参考になった。病弱学級の担任をしている
ので、、、。ありがとうございました。
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令和３年度 厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

研究報告書 

 
都道府県難病拠点病院を対象とした自己免疫疾患に対するアンケート調査 

 
研究代表者  森  雅亮  東京医科歯科大学 生涯免疫難病学講座 (寄附講座教授) 

 

研究協力者 柏戸桃子   聖マリアンナ医科大学リウマチ膠原病アレルギー内科 

 

研究要旨 
本研究では、令和 2 年度から 3 年間の政策研究の一環として、『自己免疫疾患に関する難病ネットワークの構築』

を目標としている。該当疾患である、1)原発性抗リン脂質抗体症候群(PAPS)(疾患番号 48)、2)全身性エリテマト

ーデス(SLE)（同 49）、3)多発性筋炎/皮膚筋炎(PM/DM)（同 50）、4)混合性結合組織病(MCTD)（同 52）、5)シェー

グレン症候群(SS)（同 53）、6)成人スチル病(ASD)（同 54）、7)若年性特発性関節炎(JIA)（同 107）の 7疾病につ

いて、厚生労働省難病対策課から通知された難病対策あるいは小児慢性特定疾病対策における「都道府県におけ

る医療提供体制」において難病診療連携病院、難病診療分野別拠点病院あるいは移行医療支援センターとして参

画されている病院にその診療実態について調査を行い回答を得た。 

 
A. 研究目的 
自己免疫班では、令和 2 年度から 3年間の政策研究の
一環として、『自己免疫疾患に関する難病ネットワー
クの構築』を目標としている。本研究では、主な自己
免疫疾患について、難病診療連携病院、難病診療分野
別拠点病院あるいは移行医療支援センターとして参画
されている病院に向けてアンケート調査を行い診療実
態を把握することが目的である。 
 
B.研究方法 
1) アンケートを実施した施設 
・厚生労働省難病対策課から通知された難病対策ある
いは小児慢性特定疾病対策における「都道府県におけ
る医療提供体制」において難病診療連携病院、難病診
療分野別拠点病院あるいは移行医療支援センターとし
て参画されている病院（資料 1）に向けてアンケート
調査を行った。 
2) 調査期間 
・令和 3年 4月 5 日～5月 31 日とした。 
3) 調査を行った該当疾患 
・1)原発性抗リン脂質抗体症候群(PAPS)(疾患番号
48)、2)全身性エリテマトーデス(SLE)（同 49）、3)多
発性筋炎/皮膚筋炎(PM/DM)（同 50）、4)混合性結合組
織病(MCTD)（同 52）、5)シェーグレン症候群(SS)（同
53）、6)成人スチル病(ASD)（同 54）、7)若年性特発性
関節炎(JIA)（同 107）の 7 疾病。 
4) アンケートの質問内容（資料 2） 
・Q1：施設に 7 疾患を扱う膠原病・リウマチ科を診療

科としてお持ちですか？ 
・A. Q1 で「はい」と回答した方 
 Q2：診療されている疾患をご選択ください 
 Q3：貴施設ではどのような取り組みを始められてい

ますか？ 
 Q4：貴施設では今後どのような取り組みを行いたい

と考えていますか？ 
(Q3・Q4 の取り組み内容（複数選択可）: 
・医療機関間の連携 
・患者相談 
・診療医の紹介・斡旋 
・関係者への教育 
・小児期-成人期の医療従事者間の連携体制の整
備 

・B. Q1 で「いいえ」と回答した方 
 Q2：貴施設では、他の医療機関と連携して自己免疫

疾患を診療してますか？ 
 Q3：自己免疫疾患の患者を今後診療する予定があり

ますか？ 
 Q4：Q3 で「はい」と回答した方はどちらの施設で

診療予定ですか？ 
 
C.研究結果 
1) 都道府県における医療提供体制の整備状況 
(令和 3 年 5月 31 日時点） 

・令和 5 月 31 日時点の対象病院は、難病診療連携拠点
病院については 37 都道府県（72 医療機関）、難病診
療分野別拠点病院については 21 道府県（48 医療機
関） であったが、高知大学医学部付属病院は両方に
指定されているため、難病診療連携拠点病院 1 施設
としてカウントした。 

・回答が得られたのは難病診療連携拠点病院 53 施設
（73％）、難病診療分野別拠点病院 25 施設（25％）
であった。このうち、国立三重病院は脳神経内科、
小児科からそれぞれ回答をいただいた。 

・5月 31 日時点で指定施設がない地域は、山形、福
島、群馬、山梨、岐阜、静岡、京都、和歌山、山
口、鹿児島の 10 府県であった。 

・その後、令和 3 年 11 月末時点の更新情報によると、
山形県と岐阜県に新たに指定施設が増え、難病診療
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連携拠点病院は 74 施設、難病診療分野別拠点病院は
49 施設となった。また、指定施設がない地域は 7 府
県(福島県、群馬県、山梨県、静岡県、京都府、和歌
山県、山口県)であった。 

2) アンケート結果（資料 3） 
・Q1：施設に 7 疾患を扱う膠原病・リウマチ科を診療

科としてお持ちですか？ 
→ (79 件回答): はい  64 件（81%） 

いいえ 15 件（19%） 
・A-Q2：診療されている疾患をご選択ください。 

→(64 件回答): PAPS 57 件（89.1%）、SLE 61 件
（95.3%）、PM/DM 62 件（96.9%）、MCTD 59 件（92.2%）、
SS 59 件（92.2%）、ASD 57 件（89.1%）、  
 JIA 40 件（62.5%）、他 

・A-Q3：貴施設ではどのような取り組みを始められて
いますか？ 

 →(63 件回答): 医療機関間の連携 56 件(88.9%)、
診療医の紹介・斡旋 40 件(63.5%)、患者相談 
35 件(55.6%)、関係者への教育 34 件(54%)、小
児‐成人期の連携体制の整備 20 件(31.7%)、
他 

・A-Q4：貴施設では今後どのような取り組みを行いた
いと考えていますか？ 

 →(62 件回答)：医療機関間の連携 40 件(64.5%)、
小児‐成人期の連携体制の整備 40 件
(64.5%)、関係者への教育 35 件(56.5%)、患者
相談 31 件(50%)、診療医の紹介・斡旋 28 件
(45.2%)、他 

・B-Q2：貴施設では、他の医療機関と連携して自己免
疫疾患を診療してますか？ 

→（15 件回答）：はい 10 件(66.7％) 
           いいえ 5 件（33.3％） 
・B-Q3：自己免疫疾患の患者を今後診療する予定があ

りますか？ 
→（15 件回答）：はい 9 件(60％) 

           いいえ 3 件（20％） 
           わからない 3 件（20％） 
・B-Q4：Q3 で「はい」と回答した方はどちらの施設

で診療予定ですか？ 
→（9 件回答）：自身の施設、他施設と連携、 

両者がいずれも 3 件（33％)  
 
D.考察  
・難病診療連携拠点病院および難病診療分野別拠 

点病院において、自己免疫疾患を診療する科を自前
で有している施設は全体の約 80％であり、残りの
20%強のうち 1/3 は他の医療機関と連携していない
ことが判明した。このような施設では、患者のため
にも連携を補填する施設の関与が望まれる。また、
対象 7 疾患のうち JIA を除いた 6 疾患は 90%内外万
遍なく診療されていたが、JIA は小児‐成人期の連
携体制の整備が不十分であることを受けて網羅さ
れていない可能性が高い。しかし、これから開始し
ようとしている取り組みの中では、小児‐成人期の
連携体制の構築を掲げている施設が多いことも明

らかになった。 
 
E.結論 
・我が研究班が扱っている自己免疫疾患について、難
病診療連携病院、難病診療分野別拠点病院あるいは移
行医療支援センターとして参画されている病院に向け
てアンケート調査を行い、診療実態を把握することが
できた。いくつかの課題点が浮き彫りになったこと
で、今後の方策を立てる上で参考な知見が得られた。 
 
F.健康危険情報 
なし。 
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難病診療連携拠点病院 難病診療分野別拠点病院

北海道 独立行政法人国立病院機構北海道医療センター 北海道公立大学法人札幌医科大学付属病院　消化器内科

院病属附部学医学大前弘院病央中立県森青県森青

―院病属附学大科医手岩県手岩

―院病学大北東県城宮

院病字十赤田秋院病属附部学医学大田秋県田秋

独立行政法人国立病院機構あきた病院

――県形山

――県島福

茨城県 筑波大学附属病院

茨城県立中央病院

―院病学大科医協獨県木栃

自治医科大学附属病院

国際医療福祉大学病院

――県馬群

院病玉埼東構機院病立国人法政行立独院病学大科医玉埼県玉埼

埼玉医科大学総合医療センター

自治医科大学附属さいたま医療センター

獨協医科大学埼玉医療センター

院病東葉千院病属附部学医学大葉千県葉千

東邦大学医療センター佐倉病院

―院病際国加路聖都京東

東京慈恵会医科大学附属病院

東京女子医科大学病院

日本医科大学付属病院

順天堂大学医学部附属順天堂医院

東京医科歯科大学医学部附属病院

日本大学医学部附属板橋病院

帝京大学医学部附属病院

杏林大学医学部付属病院

東京都立多摩総合医療センター

東京都立神経病院

―院病属附学大立市浜横県川奈神

聖マリアンナ医科大学病院

北里大学病院

東海大学医学部付属病院

国立病院機構西新潟中央病院

国立病院機構新潟病院

富山大学附属病院

富山県立中央病院

金沢大学附属病院

金沢医科大学病院

―院病立県井福県井福

――県梨山

長野県  ―院病属附部学医学大州信

――県阜岐

――県岡静

―院病学大科医知愛県知愛

独立行政法人国立病院機構三重病院

独立行政法人国立病院機構鈴鹿病院

院病民市津大立市院病属附部学医学大科医賀滋

大津赤十字病院

地域医療機能推進機構滋賀病院

誠光会草津総合病院

滋賀県立小児保健医療センター

滋賀県立総合病院

済生会滋賀県病院

公立甲賀病院

紫香楽病院

富山県リハビリテーション病院・こども支援センター

資料1. 都道府県における医療提供体制の整備状況(令和3年5月31日時点）

―

滋賀県

三重県 三重大学医学部附属病院

院病王医構機院病立国人法政行立独県川石

富山県

新潟大学医歯学総合病院新潟県
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近江八幡市立総合医療センター

東近江総合医療センター

湖東記念病院

彦根市立病院

市立長浜病院

長浜赤十字病院

高島市民病院

――府都京

ータンセ療医山根刀阪大院病属附部学医学大立市阪大

ータンセ究研病器環循立国人法発開究研立国ータンセ療医合総・期性急阪大

大阪南医療センター

堺市立総合医療センター

大阪赤十字病院

田附興風会医学研究所   北野病院

市立東大阪医療センター

近畿大学病院

市立岸和田市民病院

大阪大学医学部附属病院

大阪医科大学附属病院

関西医科大学附属病院

兵庫医科大学病院

兵庫県立尼崎総合医療センター

兵庫中央病院

ータンセ療医合総県良奈院病属附学大科医立県良奈県良奈

市立奈良病院

天理よろづ相談所病院

奈良県西和医療センター

近畿大学奈良病院

健生会土庫病院

南和広域医療企業団 南奈良総合医療センター

――県山歌和

―院病属附部学医学大取鳥県取鳥

島根県立中央病院

松江医療センター

―院病学大山岡県山岡

ータンセ療医西島広院病学大島広県島広

脳神経センター大田記念病院

――県口山

院病島徳構機院病立国人法政行立独院病学大島徳県島徳

ータンセ療医松高院病属附部学医学大川香県川香

ータンセ療医媛愛院病属附部学医学大媛愛県媛愛

院病属附部学医学大知高院病属附部学医学大知高県知高

福岡県 九州大学病院(未診断・未指定難病相談支援センター) ―

―院病属附部学医学大賀佐県賀佐

―院病学大崎長県崎長

熊本再春医療センター

熊本南病院

院病府別西院病属附部学医学大分大県分大

院病東崎宮院病属附部学医学大崎宮県崎宮

――県島児鹿

琉球大学病院

沖縄病院

―県縄沖

―

熊本県 熊本大学病院

島根県 島根大学医学部附属病院

兵庫県

大阪府
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資料２．自己免疫疾患の医療提供体制に関する調査 
アンケート用紙 

 

アンケートの回答方法   回答方法は次の 3 つの方法からお選びください。 

１． インターネット   

 https://forms.gle/2tdr7RYdCmuBYZW3A から回答ください 

２． 携帯電話・スマートフォン  

右の QR コードを携帯電話・スマートフォンのバーコードリーダーで 

読み取り回答ください 

３． 本アンケート用紙   

本アンケート用紙にご記入のうえ、同封の返信用封筒でご返送ください 

（本紙、裏面まで質問がありますのでご確認ください） 

 

※ 上記１か２でご回答いただいた場合、回答後に確認メールが自動送信されます。 

確認メール内の「回答を編集」から、期限までに何回でも回答の編集が可能です。 

確認メールが迷惑メールに分類されることがありますのでご注意ください。 

アンケート回答期限     令和３年５月 31 日（月）まで 

 

アンケートの質問内容 

ご施設名  

ご記載者名  

所属診療科名  

ご記載日  

ご連絡先（メール）  

ご連絡先（電話）  

 

下記 7 つの自己免疫疾患に関してお伺いします。 

① 原発性抗リン脂質抗体症候群（PAPS）（疾患番号 48） 

② 全身性エリテマトーデス（SLE）（同 49） 

③ 多発性筋炎/皮膚筋炎（PM/DM）（同 50） 

④ 混合性結合組織病（MCTD）（同 52） 

⑤ シェーグレン症候群（SS）（同 53） 

⑥ 成人スチル病（ASD）（同 54） 

⑦ 若年性特発性関節炎（JIA）（同 107）             アンケートは裏面に続きます→ 
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Q１： 貴施設では、上にあげた 7 疾患を扱う膠原病・リウマチ科を診療科としてお持ちですか？ 

□ はい （→A におすすみください）  □ いいえ （→B におすすみください） 

 

A. Q1 で「はい」とご回答いただいた方にご質問です  

Q2： 診療されている疾患をご選択ください （複数回答可） 

□ 原発性抗リン脂質抗体症候群（PAPS）（疾患番号 48）    □ シェーグレン症候群（SS）（同 53） 

□ 全身性エリテマトーデス（SLE）（同 49）                 □ 成人スチル病（ASD）（同 54） 

□ 多発性筋炎/皮膚筋炎（PM/DM）（同 50）           □ 若年性特発性関節炎（JIA）（同 107） 

□ 混合性結合組織病（MCTD）（同 52）              □ その他（                      ） 

 

Q3： 貴施設では、どのような取り組みを始められていますか？（複数回答可） 

□ 医療機関間の連携     

□ 患者相談                 

□ 診療医の紹介・斡旋          

□ 関係者への教育 

□ 小児期および成人期それぞれの医療従事者間の連携体制の整備 

□ その他                                                                 

 

Q４： 貴施設では、今後どのような取り組みを行いと考えていますか？（複数回答可） 

□ 医療機関間の連携     

□ 患者相談                 

□ 診療医の紹介・斡旋          

□ 関係者への教育 

□ 小児期および成人期それぞれの医療従事者間の連携体制の整備 

□ その他                                                                 

 

B．Q1 で「いいえ」とご回答いただいた方にご質問です  

Q２： 貴施設では、他の医療施設と連携して自己免疫疾患の患者さんの診療を行っていますか？ 

□ はい （連携しているご施設名                                            ） 

□ いいえ       

□ わからない 

 

Q３： 貴施設では、自己免疫疾患の患者さんを今後診療されるご予定はありますか？ 

□ はい      □ いいえ      □ わからない 

 

Q４： Q3 で「はい」とご回答いただいた方にご質問です。 

どちらの施設で診療されるご予定ですか？ 

□ ご自身の施設    □ 他の医療機関と連携     

□ 上記の両方 

アンケートは以上になります。ご協力いただき誠にありがとうございました。 

本研究の結果がまとまりましたら、ご協力いただいたご施設に成果書を送らせていただきます。 
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資料3. 都道府県難病拠点へのアンケート調査結果

■アンケート収集時の該当施設（R3.5.31時点の指定施設）

■指定施設がない地域（R3.5.31時点）

※高知大学医学部付属病院は両方に指定されているため1施設としてカウント
※国立病院機構三重病院は脳神経内科と小児科からそれぞれ回答があり

指定施設数 回答数 回答率
難病診療連携拠点病院 72 53 73%

難病診療分野別拠点病院 48 25 52%

合計 120 78 65%

山形県、福島県、群馬県、山梨県、岐阜県、静岡県、
京都府、和歌山県、山口県、鹿児島県 10府県

1

2
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下記７疾患に関して各施設の診療状況を調査した

① 原発性抗リン脂質抗体症候群（PAPS）（疾患番号48）
② 全身性エリテマトーデス（SLE）（同49）
③ 多発性筋炎/皮膚筋炎（PM/DM）（同50）
④ 混合性結合組織病（MCTD）（同52）
⑤ シェーグレン症候群（SS）（同53）
⑥ 成人スチル病（ASD）（同54）
⑦ 若年性特発性関節炎（JIA）（同107）

アンケートの質問内容

アンケートの質問内容
Q1：施設に7疾患を扱う膠原病・リウマチ科を診療科としてお持ちですか？

A. Q1で「はい」と回答した方
Q2：診療されている疾患をご選択ください
Q3：貴施設ではどのような取り組みを始められていますか？
Q4：貴施設では今後どのような取り組みを行いたいと考えていますか？

Q3・Q4の取り組み内容（複数選択可）
医療機関間の連携
患者相談
診療医の紹介・斡旋
関係者への教育
小児期-成人期の医療従事者間の連携体制の整備
その他（自由記載）

3

4
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アンケートの質問内容（つづき）
A. Q1で「いいえ」と回答した方
Q2：貴施設では、他の医療機関と連携して自己免疫疾患を診療してますか？

（「はい」の方は連携している施設名を記載）
Q3：自己免疫疾患の患者を今後診療する予定がありますか？
Q4：Q3で「はい」と回答した方はどちらの施設で診療予定ですか？

Q1：貴施設では７疾患を扱う膠原病・リウマチ科を診療科として
お持ちですか？

アンケート結果

79件の回答
はい 64件（81%）
いいえ 15件（19%）

※国立病院機構三重病院は
脳神経内科が「いいえ」
小児科が「はい」と回答

5

6
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Q1で「はい」と回答した方
Q2：診療されている疾患をご選択ください（複数回答可）

血管炎症候群、キャッスル病など

膠原病全般、地中海熱、TRAPS

回答 64件

Q1で「はい」と回答した方
Q3：貴施設ではどのような取り組みを始められていますか？

（複数回答可）回答 63件

小児-成人期の連携体制の整備

7

8
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Q1で「はい」と回答した方
Q4：貴施設では今後どのような取り組みを行いたいと

考えていますか？（複数回答可）
回答 62件

小児-成人期の連携体制の整備

Q1で「いいえ」と回答した方
Q2：貴施設では他の医療施設と連携して、

自己免疫疾患の患者の診療を行っていますか？

回答 15件
はい 10件(66.7％)
いいえ 5件（33.3％）

9

10
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Q1で「いいえ」と回答した方
Q3：貴施設では自己免疫疾患の患者を

今後診療される予定はありますか？

回答 15件
はい 9件(60％)
いいえ 3件（20％）
わからない 3件（20％）

Q1で「いいえ」と回答した方
Q4：Q3 で「はい」と回答した方

どちらの施設で診療予定ですか？

回答 9件
自身の施設 3件（33％)
他施設と連携 3件（33％）
上記の両方 3件（33％）

11

12
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全国
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

地域ごとのアンケート集計結果
北海道・東北地方
関東地方
中部地方
関⻄地方
中国地方
四国地方
九州・沖縄地方

13

14
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北海道・東北地方
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

北海道

⻘森

岩手

宮城

福島

秋田

山形

⻘森

岩手

宮城

福島

秋田

山形

北海道

関東地方
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

茨城

千葉

栃木

群馬

埼玉
東京

神奈川

茨城

千葉

栃木

群馬

埼玉
東京

神奈川

15

16
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中部地方
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

新潟

石川
富山

⻑野
福井

岐阜
山梨

静岡
愛知

新潟

石川
富山

⻑野
福井

岐阜
山梨

静岡
愛知

関⻄地方
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

三重

滋賀
京都

兵庫

奈良

和歌山

大阪
三重

滋賀
京都

兵庫

奈良

和歌山

大阪

17

18
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中国地方
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

鳥取

島根

岡山

広島
山口

鳥取

島根

岡山

広島
山口

四国地方
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

徳島

香川

愛媛

高知

徳島

香川

愛媛

高知

19

20
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九州・沖縄地方
医療機関間の連携 小児期-成人期の連携

沖縄

福岡

熊本⻑﨑

佐賀

宮崎

鹿児島

大分

福岡

熊本⻑﨑

佐賀

宮崎

鹿児島

大分

沖縄

21




