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開発課題名：    （英 語）Epidemiology and treatment strategy for patients with severe sarcoidosis 
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Satoshi Konno 
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分担研究    （日本語）① エビデンスに基づいたＩＰＦ新治療戦略の開発 

② 慢性進行性肺線維化症例の治療戦略の開発 

開発課題名：   （英 語）1. New strategy for treatment of IPF based on evidences. 

    2. Development of treatment strategy against progressive pulmonary 

   fibrosis 
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分担研究     （日本語）びまん性肺疾患の病態解析・新規治療開発に関する研究 
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Professor Naohiko Inase 
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研究開発分担者   （日本語）地方独立行政法人神奈川県立病院機構 神奈川県立循環器呼吸器病センタ
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所属 役職 氏名： （英 語）Kanagawa Cardiovascular and Respiratory Center, Chief director, Takashi  

Ogura 

 

分担研究     （日本語）慢性進行性肺線維化症例の疫学・治療法の検討 
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School of Medicine, Professor, Takafumi Suda 

 

分担研究     （日本語）難治性気道疾患の治療戦略 

開発課題名：  （英 語）Strategic planning for refractory airway diseases 
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所属 役職 氏名： （英 語）Nagoya University, Professor, Yoshinori Hasegawa 
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開発課題名：    （英 語）Strategies for treatment related acute exacerbation for lung  

cancer associated with idiopathic pulmonary fibrosis 
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所属 役職 氏名： （英 語）Hiroshi Date, Professor, Department of Thoracic Surgery, Kyoto 

University Graduate School of Medicine 
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開発課題名：  （英 語）Supporting and improving QOL for patients with idiopathic   
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研究開発分担者   （日本語）独立行政法人国立病院機構近畿中央胸部疾患センター臨床研究センター  
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所属 役職 氏名： （英 語）Executive Director, Clinical Research center, NHO Kinki-chuo Chest 

Medical Center, Yoshikazu Inoue 

 

分担研究    （日本語） 1.線維細胞（fibrocyte）の機能解析から新規抗線維化療法の検討 

2.ピルフェニドンの標的分子探索とバイオマーカーの同定 

3.間質性肺炎合併肺癌に対する CBDCA+TS-1併用化学療法の第 II相臨床試験 

開発課題名： （英 語）1.Functional analysis of fibrocytes and clinical application as an 

anti-fibrotic therapy 
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3.Phase II clinical trial of CBDCA plus TS-1 for patients with lung 
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所属 役職 氏名： （英 語）Department of Pathology, Nagasaki University Chair/professor 
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II. 成果の概要（総括研究報告） 
 研究開発代表者による報告の場合 

 
和文 

びまん性肺疾患に関する調査研究は特定疾患治療研究事業対策疾患である特発性間質性肺炎とサルコイド

ーシス、びまん性汎細気管支炎、閉塞性細気管支炎を研究対象疾患とし、これらの疾患の疫学、基礎的・臨床

的病態研究を行うことによって早期診断、難治性病態からの離脱を目的とした新しい治療法を開発し、ガイド

ライン化を通して国民の健康を促進することを目的としてきた。本研究班は、この診療ガイドラインの作成や

改訂のために、質の高いエビデンスを臨床研究により構築することで着実に難治性びまん性肺疾患の治療標準

化や均霑化に結びつけることを目的とする。特に特発性肺線維症（IPF）は原因不明の特発性間質性肺炎の多

くを占める、極めて予後不良の疾患で現在に至るも、確立された有効な治療法がない。合併する肺癌、急性増

悪や肺高血圧により死亡する例も多いため、基本的な治療法の確立と共に、この様な合併症に対する治療戦略

が喫緊の課題である。こうした中で班研究から、世界初の抗線維化薬ピルフェニドンが治療に導入されたが、

この新しい薬剤の最も効果的な使用法、あるいは単剤で抵抗性の場合、同様に注目される薬剤のN-アセチルシ

ステイン（NAC）や2015年に新たに認可された新規抗線維化薬とどの様に組み合わせるのかが今後の課題であ

る。本研究計画では、前記対策に加え、臨床の現場で大きな問題となっているIPF以外の特発性間質性肺炎の

中で慢性進行性肺線維化を呈する予後不良群、難治性サルコイドーシス、難治性気道疾患（難治性びまん性汎

細気管支炎、閉塞性細気管支炎、線毛機能不全症候群）の新治療戦略についても取り組んだ。このようなびま

ん性肺疾患に関する多領域の臨床医、病理医、学会との連携による治療指針の作成、普及活動などは、実地診

療におけるびまん性肺疾患の早期診断と治療標準化に有用で、予後改善に大きく寄与するものであると考えら

れる。 

そこで当班は下記 4 つの分科会・5 つの部会においてそれぞれ、ガイドライン、手引き、新重症度分類の策定、

疫学・新治療戦略研究、患者会設立に焦点を絞って 3年間の研究を実施し大きな成果を挙げることができた。 

 Ⅰ．特発性間質性肺炎 

(1)エビデンスに基づいた特発性肺線維症(IPF)新治療戦略検討分科会 

a) 慢性増悪期の新治療戦略検討部会(ピルフェニドンとNAC併用の医師主導前向き多施設共同比較試験) 

b) 急性増悪期の血液浄化療法検討部会(PMX療法の有効性及び安全性に関する探索的試験) 

c) 合併肺癌の治療関連急性増悪予防戦略検討部会  

d) IPF患者 QOL 改善戦略検討部会、患者会設立準備開始 

e) 新重症度分類策定に基づく治療戦略検討部会 

II. 慢性進行性肺線維化症例の疫学・治療法検討分科会 

III.難治性気道疾患(難治性びまん性汎細気管支炎・閉塞性細気管支炎・線毛機能不全症候群) 治療戦略分科

会 

IV. 難治性サルコイドーシスの疫学・治療戦略分科会 
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英文 
Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) is a disease of unknown etiology which accounts for a large proportion of cases 

of idiopathic interstitial pneumonia. It has a very poor prognosis with a 5-year survival rate of 30% or below, and so far 

there has been no guideline in Japan offering an established effective therapy based on evidence. In addition to the 

establishment of a basic therapy, there is also an urgent need to establish therapies to deal with complications, as death 

occurs in many cases due to acute exacerbation or comorbid lung cancer. It was therefore decided to formulate a 

guideline in order to promote evidence-based clinical practice, to further improve the quality of medical treatment in the 

clinical setting, and to allow the benefits to be enjoyed by the public． 

This research is supported by the Practical Research Project for Rare Intractable Diseases from Japan Agency for Medical 

Research and development, AMED focused on development of evidence-based management strategy for diffuse 

pulmonary disorders from 2014 through 2016 as following projects: 

I.Idiopathic interstitial pneumonia  

(1)New therapeutic evidence-based strategies for IPF 

a) New therapeutic strategies for chronic stable phase of IPF (Prospective multicenter therapeutic study for combination 

therapy of pirfenidone and inhaled N-acetylcysteine)  

b) New therapeutic strategies for acute exacerbation phase of IPF 

 (Pilot study evaluating the efficacy and safety of Polymyxin B-immobilized Fiber Column (PMX) hemoperfusion 

treatment for IPF with acute exacerbation) 

c) Strategies for preventive treatment related acute exacerbation for lung cancer associated with IPF 

d) Supporting and improving QOL for patients with IIP and clinical research promotion 

e) Study of treatment strategy based on revised disease severity classification 

II. Studies of epidemiology and treatment for chronic progressive fibrosing pneuomonias 

III.Strategic planning for refractory airway diseases (diffuse panbronchiolitis, bronchiolitis obliterans, primary ciliary 

dyskinesia) 

IV.Epidemiology and treatment strategy for patients with severe sarcoidosis  

 

 
 研究開発分担者による報告の場合 

研究開発代表者：東邦大学・医学部医学科内科学講座呼吸器内科学分野（大森）・本間栄                       

総括研究報告を参照。 
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日

4. 海老名 雅仁 「サルコイドーシス患者難病認定における重症度の概念と治療法の実際」東北

サルコイドーシス友の会  仙台市委託事業 サルコイドーシス医療講演会 2014年 11月 14日

5. 様々な原因による間質性肺炎/肺線維症 坂東政司 第 4 回間質性肺炎勉強会, 2015/10/24,
国内

6. 間質性肺炎に関する Q＆A, 坂東政司, 第 5 回間質性肺炎勉強会, 2016/10/2,  国内. 
7. 特発性間質性肺炎～病気の理解と日常生活の留意点について～，小倉髙志，横浜市磯子区難病

講演会・交流会，2015/8/4，国内．

8. 「サルコイドーシス」呼吸器の症状について，小倉髙志，横浜市泉区役所，2015/10/20，国内．

9. 厚生労働省びまん班のとりくみ，本間栄，第４回間質性肺炎／肺線維症勉強会，2015/10/24，
国内．

10. 原因不明の間質性肺炎／肺線維症：特発性間質性肺炎，井上義一，第４回間質性肺炎／肺線維

症勉強会，2015/10/24，国内．

11. 様々な原因による間質性肺炎／肺線維症（膠原病、環境、職業等），坂東政司，第４回間質性肺

炎／肺線維症勉強会，2015/10/24，国内．

12. 間質性肺炎／肺線維症の治療：日常生活の注意点を含めて，小倉髙志，第４回間質性肺炎／肺

線維症勉強会，2015/10/24，国内．

13. 息苦しさ対策：呼吸リハビリテーションの実際，佐々木琢磨，第４回間質性肺炎／肺線維症勉

強会，2015/10/24，国内．

14. 患者さんからのお話，患者，第４回間質性肺炎／肺線維症勉強会，2015/10/24，国内．

15. 間質性肺炎患者さんに対する看護，山口明希奈，第４回間質性肺炎／肺線維症勉強会，

2015/10/24，国内．

16. 特発性間質性肺炎～病態・治療と日常生活の注意点について～，小倉髙志，横須賀市保健所，

2016/9/13，国内．

17. 第５回間質性肺炎肺線維症勉強会（間質性肺炎/肺線維症と診断されたら），小倉髙志，ナレッジ

キャピタルコングレコンベンションセンター，2016/10/2，国内．

18. 間質性肺炎/肺線維症勉強会（間質性肺炎の診断について），北村英也，横浜市南公会堂，

2016/10/29，国内．

19. 間質性肺炎/肺線維症勉強会（間質性肺炎の治療について），小倉髙志，横浜市南公会堂，

2016/10/29，国内．

20. 間質性肺炎/肺線維症勉強会（間質性肺炎患者さんに対する看護），和田希，横浜市南公会堂，

2016/10/29，国内．

21. 間質性肺炎/肺線維症勉強会（自宅で出来る呼吸器リハビリテーション），石田恵美，横浜市南公

会堂，2016/10/29，国内．
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22. 間質性肺炎/肺線維症勉強会（栄養の話），藤井理恵薫，横浜市南公会堂，2016/10/29，国内．

23. 間質性肺炎/肺線維症勉強会（質問コーナー），池田慧，横浜市南公会堂，2016/10/29，国内．

24. サルコイドーシス～病気の理解と治療、療養生活について～，小倉髙志，横浜市港南区役所，

2016/11/1，国内．

25. 特発性間質性肺炎～病気の理解と治療について～，小倉髙志，横浜市瀬谷区役所，2016/11/4，
国内．

26. 原因のわからない間質性肺炎/肺線維症の最新情報, 井上義一, 第3回間質性肺炎/肺線維症勉強

会（大阪府立男女共同参画青少年センター）, 2014/9/20, 国内

27. 原因不明の間質性肺炎、肺線維症：特発性間質性肺炎, 井上義一, 第 4 回間質性肺炎/肺線維症

勉強会(はまぎんホール) , 2015/10/24, 国内.
28. 肺胞蛋白症を巡る厚生労働省、日本医療研究開発機構の動向, 井上義一, 第 7 回肺胞蛋白症勉

強会 (グランフロント大阪ナレッジキャピタル) , 2015/10/25, 国内.
29. 原因不明の間質性肺炎、肺線維症を巡る新展開,井上義一,第 5 回間質性肺炎/肺線維症勉強会, コ

ングレコンベンションセンター(グランフロント大阪ナレッジキャピタル),2017/10/2,国内.
30. 肺胞蛋白症を巡る厚生労働省、日本医療研究開発機構の動向, 井上義一, 第 8 回肺胞蛋白症勉

強会(フクラシア東京ステーション) , 2016/10/22, 国内.
31. 医師治験と企業治験の違い, 井上義一, 第 8 回肺胞蛋白症勉強会(フクラシア東京ステーショ

ン) , 2016/10/22, 国内.

（４）特許出願 

該当なし




