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2018年に発表された米国肝臓病研究会（AASLD）
の原発性胆汁胆管炎（PBC）に関する診療ガイ
ドラインは、2009年のガイドラインを更新した
ものです。本ガイダンスは、PBCという病気の
原因、診断、治療、および患者や医療従事者が
この病気とどのように向き合っていくべきかと
いったトピックをカバーしています。従来のガ
イドラインが推奨事項を提供し（推奨事項の緊
急性とエビデンスの質の評価も含む）を行って
いたのに対し、このガイドラインは、専門家パ
ネルによって文献レビューからまとめられた見
解を提供するもので、専門家の意見が組み込ま
れています。本ガイダンスは、PBCの診断と管
理における大きな一歩であり、患者、そのサポ
ートシステム、および医療提供者がPBCの患者
ケアを最適化するためのアプローチを特定する
ものです。 

この文書は、肝臓病の専門家たちがまとめた治療の指針
を、PBC患者やご家族の方々がより理解し、治療に関す
る決定を自分自身で行えるように、「Living with PBC」に
関する専門家によって作成されました。 

PBC Foundationでは、病気の影響で生活が変わった患者が、
最新の治療ガイダンスの内容を必ず知っておくべきだと
考えています。そして、本ガイダンスが実際に医療現場
で使われるかどうかに関わらず、患者自身がその内容を
理解することで、ご自身の治療法や予後をより良くして
いくために、役立つ情報を収集できるようになることが
重要だと考えています。 

PBC FoundationのCEOは、本ガイドラインについて次のよ
うにコメントしています。: 「このガイダンスは、私たち
の医療現場における大きな一歩だと考えています。これ
まで、患者一人ひとりの状況に合わせたベストプラクテ
ィスを提供するために、最新の知見を常に取り入れよう
としてきました。特に、肝生検のように、ベストプラク
ティスではない、すなわち必ずしも必要な検査ではない
ケースで、患者が不当な負担を強いられる状況を、私た
ちは何度も目の当たりにしてきました。本ガイダンスは、
そうした状況を改善しベストプラクティスを見直し、患
者に安心して治療を受けていただける環境づくりに大き
く貢献すると確信しています。本ガイダンスの素晴らし
い点は、単なる意見や主張ではなく、膨大な科学的デー
タと、 

長年の臨床経験に基づいた、まさに『エビデンスに基づ
いた医療』の集大成と言える点です。医療関係者だけで
なく、患者やご家族の方々とも積極的にコミュニケーシ
ョンを取り、本ガイダンスがより良い医療の提供につな
がるよう尽力してまいります。」 

肝臓専門医でPBC専門家のRobert Gish医師は次のように述
べています。従来のガイダンスは、臨床医に情報を提供
するためのものでしたが、この一般向けバージョンは、
患者を教育し、患者自身が専門知識を身につけられるよ
うな構成です。米国では、PBCはまれな疾患であるため、
専門的な知識を持っている医師はほとんどいないでしょ
う。患者は生涯にわたるPBCの旅で医療提供者と共に過
ごす時間が長くなります。可能な限り患者にとって最良
の生活の質と転帰を確保できるよう、両者は知識と情報
を共有し、互いに助け合うことを推奨しています。この
一般向け文書は、そのような継続的な話し合いの基礎と
なるものです。」 

そこで、ヘルスライターのIsla Whitcroft氏、Robert Gish医
師、患者サポートのRobert Mitchell-Thain氏は、AASLDガイ
ダンスを作成しました。これにより、すべてのPBC患者
が、治療場所や担当医にかかわらず、最適な治療を受け
ることができるようになります。 

26ページのガイダンスは内容が豊富で、一見複雑に見え
るかもしれません。そこで、患者が理解しやすいように、
本ガイダンスの要点をまとめた文書を作成しました。こ
の文書では、ガイダンスの各項目が、患者の日常生活や、
医療機関における治療の流れにどのように関わってくる
のかを具体的に説明しています。患者と医療提供者が協
力して治療を進める上で、本ガイダンスは、患者視点で6

つの主要な部分から構成されています。 
 

また、現在の治療がガイダンスの基準に沿っていないと
感じた場合に医師に尋ねるための質問が、各セクション
に含まれています。 

「原発性胆汁胆管炎： 

米国肝臓病研究会による2018

年診療ガイダンス」 

簡単に言うと：患者にとってどんな意味があるのか？ 

診断 

治療 

症状 

一般的なアドバ

イス 

PBC/AIH 

移植 
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PBCの診断 

「PBCは生涯続く病気ですが、早期に診断され、適切に
治療されれば、ほとんどの患者にとって予後は良好です」
とGish医師は言います。続けて、「本ガイダンスでは、
PBCの診断を受ける患者は以前より増えているものの、
薬物治療に対する反応は非常に良好で、PBCによる肝移
植の数は年々減少していることが指摘されています。そ
のため、患者の負担を最小限に抑えながら、できるだけ
早く診断することが極めて重要です。」と述べています。 

ほとんどのPBCは、肝臓の状態に関する情報を提供する
血液検査（ALP）と抗ミトコンドリア抗体（AMA）検査の
組み合わせで診断できます。AMA検査の代替として、他
の種類の自己抗体検査を行うことがあります。しかし、
こうした検査結果は、全体の診断や予後を大きく左右す
るものではありません。肝機能は、ビリルビンなど、他
の生化学的検査項目によっても評価可能です。 

本ガイダンスでは、出血リスクを伴う肝生検は、多くの
疾患において診断の第一選択となるべきではなく、診断
アルゴリズムにおいては、ごく一部の症例を除いては、
より侵襲性の低い検査が優先されるべきであると言われ
てます。 

Gish医師はさらに続けます。「肝臓の病気の一種である
PBCが疑われる場合の肝生検は、必須ではありません。
PBCの可能性が高い患者のうち、実際にこの検査を受け
るのは10%未満です。肝生検が必要になるのは、例えば、
AMAやANAなどの自己抗体が陰性のPBC疑い例や、AIHと
PBC、NASHなど別の病気との区別が難しい場合です。 

もし、医師からこの検査を勧められたら、自身の症状を
鑑みて、なぜ自分に必要な検査なのか、詳しく聞いてみ
ましょう。 

医師に尋ねる質問：私のPBCはすでにAMAと肝臓の検査で

診断されています。AASLDのガイダンスによると、この検

査でPBCであることが十分確認されたとのことです。生検

もご提案いただいていますが、その理由を教えていただ

けますか？ 

財団から患者へのアドバイス： 
医師が医療行為（どんな行為であれ）を検討している場
合、患者の頭に最初に浮かぶ疑問は次のようなものでし
ょう。 

1) 何を調べようとしているのか？ 

2) その情報がどのように役立つのか？ 
3) その情報を取得する最善の方法は何か？ 
4) それぞれの選択肢のメリットとデメリット（リ
スクとベネフィットを含む）は何か？ 

こうした質問を利用して決定を下すと、自分のケアにと
って最善の選択ができます。 

上記の提案のキーワードは「提案」です。生検を受け入
れる義務はありません。ご自身にとって最善の方法では
ないと感じた場合は拒否できます。ガイダンスは、上記
の状況における生検について非常に明確です。上記の質
問が、ご自身にとって最善の決断をするのに役立つこと
を願っています。 

PBCと診断された場合、ガイダンスでは、胆汁うっ滞の
生化学的証拠、つまりアルカリホスファターゼ（アルフ
ォスまたはALPとも呼ばれる）の上昇が見られるすべての
患者に対して非侵襲的画像検査が不可欠だと示されてい
ます。Gish医師は「上腹部の超音波検査は、PBCと診断さ
れた患者、あるいは疑いのある方にとって、診断のため
のフォローアップに不可欠なものです」と繰り返し述べ
ます。保険によっては、この検査がカバーされない場合
もありますが、MRIのような診断技術も有用な場合があり
ます。 

医師に尋ねる質問：PBCと診断されました。ガイダンスに

よると、肝臓の非侵襲的画像診断を受けるべきとのことな

ので、私もこの検査を受けたいと思います。 

患者へのアドバイス： 
このような質問をするのは勇気がいるかもしれませんが、
必要不可欠な場合もあります。患者に対して、または患
者に向かって、いわゆる片面的な医療が行われていた時
代は終わりました。現在のベストプラクティスでは、医
療は患者とともに行うものです。きちんと質問できるか
自信がない場合は、必ず事前に質問をメモし、必ずすべ
ての質問に答えてもらえるように準備が必要です。質問
に対して回答をもらえたら、それも漏れなくメモしまし
ょう。また、診察に誰かと一緒に行くことも効果的です。 

ガイダンスでは、ALPが上昇している患者には肝臓画像検
査が必須であることを強調しています。さらに混乱しや
すいのは、すべてのアルフォスが肝臓に由来するわけで
はないということです。例えば、骨折をしてもアルフォ
スは上昇します。 

ガイダンスでは、肝臓の検査でPBCの可能性を示す結果
が出ても、PBCに特異的な抗体（例：AMA）がない場合
は、PBCの可能性があると記されています。患者の約
10％がこのカテゴリーに該当します。PBCを正式に診断
するには、別の診断ツールが必要であり、この場合は肝
生検です。これは、診断のために肝生検が必要になる数
少ない場合の1つです。前述のように、PBCを発症して大
分時間が経ってから生検を受けることもありますが、そ
れは別の理由によるものです。PBCの正確な診断には、3

つの異なる角度から得られる情報のうち、少なくとも2つ
の情報が、PBCの可能性を示す結果であることが求めら
れます。 

1) 胆汁うっ滞の生化学的証拠（アルフォスの上
昇） 

2) 陽性AMA（またはPBCに特異的な自己抗体マーカ
ー） 

3) PBCの病理学的診断を裏付ける肝生検の結果 

ガイダンスはまた、場合によっては、検査結果でAMAは
陽性にもかかわらず、肝臓の血液検査が正常範囲内に戻
ることも指摘されています。「他の疾患を持っている人
が、血液検査でAMA陽性となり、肝臓の血液検査で正常
となることがあります」とGish医師は説明します。続け
て「ガイダンスでは、この場合、現時点ではPBCと診断
されていないこと、およびPBCを排除するために肝生検
が必要ないことを明確にしています。しかし、将来PBC

を発症する可能性はわずかにあり、AASLDガイドライン
では、念のため、5年間は毎年、その後65歳までは2-3年
ごとに肝臓の血液検査でフォローアップすることを推奨
しています」と話しています。 

主治医に尋ねる質問：AMA抗体を持っていますが、PBCは

ありません。それでも、病気が発生していないことを確認

するために、定期的に肝生検を受けたいと思います。 
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患者へのアドバイス： 
この検査は、患者の将来的なリスクをできるだけ小さく
するために、とても大切な検査です。繰り返しになりま
すが、PBCは早期に発見できればそれだけ治療の効果も
期待できます。この予防策は、体の変化をできるだけ早
く見つけることを目指しています。ほとんどの人はPBC

になるわけではありませんので、今の段階で心配する必
要はありません。 

 

治療 

「医師としての私の最大の目標は、すべてのPBC患者が
肝機能検査（アルフォス）で正常値になることです。こ
れは肝臓の炎症が少ないことを示すもので、肝硬変に進
む可能性が低くなります」とギッシュ医師はコメントし
ます。UDCA（ウルソとしても知られている）は、長年の
研究で安全性と効果が確認されており、現在の第一選択
薬であると同時に、PBCの進行を遅らせ、肝移植の必要
性を減らすことが期待できます。 

本ガイダンスでは、UDCAは肝移植の可能性を減少させる
など、PBCと診断された方にとって、UDCAが第一選択薬
としての地位を確立し、その有効性と安全性を強調して
います。また、体重に基づいた適切な投与量の設定が、
長期的な予後改善に不可欠であることが示唆されていま
す。体重1kg当たり13-15mg/日を服用することで、長く
健康な生活を送れる可能性が高まります。 

「体重に応じてUDCAを正しく服用することで、予後改善
が期待できることが、研究で一貫して示されています」
とGish医師は言います。「定期的に体重を測り、その結
果に合わせてUDCAの服用量を調整することは、病気の進
行を遅らせる上で非常に重要です。一度にたくさんの薬
を飲むのが難しい場合は、1回で済む高用量の薬もあり
ますので、医師にご相談ください。 

UDCAの服用で症状が改善したならば、その投薬は、ずっ
と続くことを理解し、覚えておくことが重要です。病状
が改善したのはUDCAが効いているからであり、UDCAの
服用を中止すれば病状は再び勢いを増して進んでしまう
可能性があります。」 

主治医に尋ねる質問：私のUDCAの投薬量は、体重1kgあ

たり13-15mgの適切な量になっていますか？ 

体重と薬の量を定期的にチェックするよう治療計画に加
えてほしいと思います。 

錠剤をたくさん飲むのが大変なので、1日1回投与のUDCA

に変更したいのですが、可能ですか？ 

患者へのアドバイス： 
2017年に行われたPBC Foundationの調査（未発表）では、
すべての患者がUDCAを正しく投与されていることを保証
するために、まだ多くの改善が必要であることが示され
ました。予備的な結果から、PBC患者の11%がまったく
UDCAを服用していないことがわかりました。UDCAを服
用している患者について、申告された体重に対する服用
量を直接測定したところ、参加者の49％がAASLDが推奨
する1日あたりの服用量を下回っていました。UDCAの適
切な投薬量、UDCAへの反応、そして寿命との関連性につ
いて、十分に強調することは難しいです。UDCAには、錠
剤、カプセル、液体薬などさまざまなタイプがあり、用
量も150mg、250mg、300mg、500mgのさまざまな選択肢
があります。少数ではありますが、

錠剤の強度の関係で推奨量をわずかに超える必要がある
患者もいます。 

「1年後にUDCAに不十分な反応を示した場合、UDCAとの
併用療法またはまれにUDCAなしで他の治療法を検討する
必要があります」とGish医師は述べています。「非反応
を定義する基準はいくつかあります。理想的には、アル
フォスが180IU/L 未満でビリルビンが正常であることを
望みます。」 

主治医に尋ねる質問：私はUDCAに反応していますか？ 

患者へのアドバイス： 
UDCAへの反応は、単純に「あり」または「なし」ではあ
りません。反応の度合いはさまざまで、各症例は個別に
評価する必要があります。UDCAに反応しない場合、病気
が進行するリスクが高くなります。現在では、以前にも
増して、この高いリスクはより綿密に管理されるように
なり、患者の結果も改善されています。 

もしUDCAという薬に良く反応した場合、この薬が治療の
中心となり、患者に合った最適な治療計画を立てること
ができます。この治療計画では、一生涯にわたって定期
的に医師に診てもらい、薬を飲み続ける必要があります。
しかし同時に、病気が悪化するリスクを大幅に減らすこ
とができます。 

OCA（オカリバまたはオベチコール酸としても知られる）
は、2016年5月に米国食品医薬品局によって承認され、
少なくとも1年間のUDCA治療に不十分な反応を示すPBC

患者におけるUDCAとの併用療法として、またはUDCAを
耐えられない患者のための単剤療法として使用されるよ
うになりました。 

「UDCAとの併用療法として服用した場合、OCAはUDCA

に反応しない一部の患者の肝酵素と肝機能検査を改善す
ることが示されていますが、UDCAを耐えられない場合は、
OCAを単剤療法として服用できます」とGish医師は述べ
ています。本ガイドラインでは、OCAの投与量に関する
ガイドラインを遵守することの重要性を強調しており、
OCAは患者がUDCAの副作用に耐えられない場合にのみ単
剤療法として服用するべきです。 

フィブラートはPBCの選択肢として議論されていますが、
まだPBCの治療薬として承認されていません。小規模研
究の結果から、肝臓や腎臓の毒性など、潜在的な利点と
リスクが強調されています。 

主治医に尋ねる質問：私はUDCAに反応していません。オ

ベチコール酸の投与を検討できますか？ 

患者へのアドバイス： 
オベチコール酸は、PBCに対して承認されている唯一の
第二選択薬です。かゆみのリスクは高まりますが、ほと
んどの場合、リファンピシンなどの抗ヒスタミン薬を用
いることで、多くの症例において良好にコントロール可
能です。臨床試験では、OCAはほとんどの場合（87％）
肝生化学検査値を有意に改善し、研究内の厳格な分類で
は、POISE研究に組み込まれた3つの測定可能なグループ
のほぼ50％の患者で有効性が確認されました。 

注意すべき点として、代償性肝硬変の患者にはOCAを考
慮すべきではありません。オベチコール酸が検討できる
選択肢ですが、懸念がある場合は、
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PBC Foundationに直接お問い合わせください。あなたの旅
路の一部をお手伝いいたします。 

主治医に尋ねる質問：私はUDCAに不耐性ではありません。
なぜオベチコール酸を服用し始めたのでUDCA治療を中止
するのですか？ 

患者へのアドバイス： 
オベチコール酸は、UDCAに不耐性の患者のみの単剤療法
として推奨されています。AASLDのガイダンスでは、そ
れ以外の症例には併用療法を推奨しています。代償性肝
硬変の患者に対する明確な警告があります。医師との会
話の前に、このことを知っておくと役立つ場合がありま
す。 

症状 
「PBCの治療では、肝硬変の進行リスクを最小限に抑える

ことだけでなく、患者の生活の質を向上させることも重

要です」と、Gish医師は言います。PBC患者は、倦怠感、

かゆみ（そう痒症）、腹痛、ドライアイ、ドライマウス

（シッカ症候群）などの症状が生活の質を著しく低下さ

せることが大きな悩みと感じます。通常、UDCAやOCAに

よる治療ではなかなか改善しません。本ガイダンスでは

こうした症状の評価と対処治療について独自のセクショ

ンを設けています。 

主治医に尋ねる質問：肝硬変のリスクを減らすことと同
じくらい、私の症状の管理にも力を入れてくれますか？ 

自分の症状が十分に真剣に受け止められていない、ある
いは主治医に軽視されていると感じているのであれば、
質の高い治療を受けているとは言えません。 

PBCの主な症状は、倦怠感、記憶力の低下、かゆみ、ド
ライアイ、ドライマウスであり、これらの症状には効果
的な治療法がいくつかあります。症状管理に使用される
すべての対処療法がPBCでの使用を認可されているわけ
ではないため、ご自身にとって最善の答えを見つけるた
めに意思決定プロセスに参加することが重要です。 

主治医に尋ねる質問：PBCの症状に大変困っています。
症状を少しでも楽にするために、何かできることはあり
ますか？ 

患者へのアドバイス： 
PBCにはさまざまな症状があります。長い間全く症状が
出ない人もいれば、さまざまな影響を受ける人もいます。
私たちは、健康管理は自己管理から始まることを強く信
じています。医師の助けが必要な症状もあれば、自分の
生活習慣で改善できる症状もあります。例えば、倦怠感
に関しては、患者自身が倦怠感を和らげ、生活の質を向
上につながるような対処法がたくさんあります。重要な
のは、医師と協力して適切な判断をすることです。 
 

かつて「ブレインフォグ」と呼ばれていたものは、PBC

の症状として認められていませんでした。今では、認知
障害がPBCの一部であり、倦怠感と関連していることが
わかっています。レストレスレッグ症候群などのPBCの
他の側面に関する研究も行われており、PBCとともに生
きる意味や、患者をどのように支援できるかをより明確
にするのに役立つでしょう。 

病気の症状は、一人ひとり違います。そのため、ご自身に

合った治療法を見つけるために、主治医とよく相談するこ

とが大切です。PBC Foundationのアプリを使えば、日々の症

状を簡単に記録できます。この記録を参考に、主治医と治

療について話し合う際に役立ててください。 

かゆみ（そう痒症）：ガイダンスでは、かゆみに対して
以下の治療を行うことを推奨しています。 

i. コレスチラミンを1日4-16gで投与。 
ii. リファンピシンを1日2回150-300mgで投与し、

投与開始後6週間と12週間で肝臓の血液検査
を行う。薬の服用開始から2-4週間後に血液
検査を受ける必要あり。 

iii. オピオイド拮抗薬のナルトレキソンを1日最
大50mgで使用。肝臓のダメージの可能性が
あるため、フォローアップの肝機能検査が
必要。 

iv. セルトラリン（SSR）は、1日75-100mg
の服用で効果が示される症例あり。 

 

Gish医師は、「かゆみは人の健康状態に大きな影響を与
える可能性があります。睡眠、エネルギーに影響を及ぼ
し、人生に大きな影響を与えるため、人生の意味を見出
せなくなることもあります」と述べています。続けて
「しかし、かゆみだけでも14以上の治療法があり、さま
ざまな組み合わせが可能です。推奨されるガイドライン
で効果がない場合は、医師に相談してください。根気よ
く治療法を模索し医師と話合うことが大切です」と言い
ます。 

主治医に尋ねる質問：かゆみが薬で改善されません。
PBCの専門病院を紹介してもらえますか？ 

患者へのアドバイス： 
「いいえ」は受け入れられる答えではありません。かゆ
みの薬の量を増やすことについて、諦めないでください。
適切に患者をモニタリングすることを前提に、コレスチ
ラミンより強い薬を使うことも可能です。ガイダンスで
は1日4-16gを推奨していますが、1日16gを超える使用に
成功したプロトコルがあります。ただ、薬の量を増やす
場合は、副作用が出る可能性もあるので、PBCの専門知
識を持つ医師のもとで行うのが最適です。アメリカでは、
患者さん自身がどの医師に診てもらうか選ぶことができ
ます。この権利を使って、自分に合った治療法を見つけ
てください。 

倦怠感：Gish医師は「PBC患者がひどい疲労に悩まされる
話は良く聞きますが、これはPBCの代表的な症状で、多
くの患者さんが経験します。この症状は医師に見過ごさ
れがちですが、AASLDガイダンスでは倦怠感に対処し、
可能な限り治療する必要があることを認識しています」
と言います。 

倦怠感の原因は、甲状腺機能低下症、うつ病、貧血、睡
眠障害（例えば、睡眠時無呼吸症など）など別の病気に
起因して症状が出ている場合があります。この事実を理
解することが極めて重要です。ですので、まずは、他の
病気ではないか確認することが大切です。もし、こうし
た病気でないことがわかったら、あなたと医師が一緒に、
倦怠感を軽減する方法を探していくことになります。人
によって、倦怠感の度合いも、効果的な治療法も違いま
す。そのため、医師が協力して、ご自身に合った方法を
見つけることがとても重要です。これは、飛行機のパイ
ロットと副操縦士の関係に似ています。お互いに協力し
ないと、うまく飛ばせないのと同じように、あなたと主
治医も協力して、疲労の問題を解決していく必要があり
ます。 
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睡眠不足は、PBCの顕著な症状であり、倦怠感をとても
強くしてしまうので注意が必要です。これに対処する方
法としては、メラトニン（ロゼレム）やドキセピンとい
う薬が使えることがあります。メラトニンは眠りをサポ
ートする薬で、ドキセピンはかゆみ止めや気分を落ち着
かせる効果もあります。他に第二選択薬として、SSRIグ
ループが有用な場合もあります。 

薬以外でも、倦怠感と軽減する方法があります。例えば、
ストレスの多い時間帯や活動的な時間帯には意識的に行
動し、休憩を取ることで体が回復する時間を作ることで
す。 

体を動かすのは大変かもしれませんが、少しの時間でも
運動したり、友達と会ったり、仕事ができれば続けてく
ださい。それがあなたの健康にとって大切なことです。
PBCになると、うつ病になりやすくなります。家に閉じ
こもったり、何もせずにいると、うつ病が悪化してしま
う可能性があります。 

主治医に尋ねる質問：甲状腺機能低下症や貧血など、
PBC以外の倦怠感の原因をすべて検討しましたか？睡眠
の質が悪いのですが、対処してもらえますか？ 

患者へのアドバイス： 
Gish医師が述べているように、倦怠感を管理する最善の
方法は、原因を見つけ、その原因を治療することです。
特に他の病気が原因の場合はなおさらです。上記の倦怠
感のセクションにリストされている治療法のどれもが
PBCの治療で承認されていないことを覚えておくことが
重要です。 

当財団の長年の活動の中で、私たちは、感情的、心理的、
身体的な自己管理が、ネガティブな面でもポジティブな
面でも、倦怠感に大きな影響を与えることを発見しまし
た。PBCと共に生きる日々の生活の質を向上させるため
に、倦怠感について対処できることはたくさんあります。 

私たちの身体の健康、心の状態、行動は、互いに影響し
合う関係にあります。慢性的な倦怠感は、単なる身体的
な不調にとどまらず、うつ病などの精神的な問題を引き
起こす可能性があります。しかし、患者自身も、この悪
循環を断ち切るために、積極的に行動を起こすことがで
きます。例えば、健康的な食事を摂る、少しだけ運動を
する、質の良い睡眠をとるなど、自分にとってベストな
決断をするために、小さなことから始めてみましょう。
一つずつ改善していくことで、倦怠感感の軽減につなが
ります。 

当財団は、積極的な自己管理を促すことで、倦怠感に悩
む患者の生活の質を向上させるために、積極的に取り組
んでいます。SkypeやWhatsApp、FaceTimeなどのツールを
使って、いつでも無料で相談を受けることもできます。 

シッカ症候群 

ドライアイは、患者にとって非常に辛い症状であり、視
力の低下にもつながります。同様に、ドライマウスは不
快なだけでなく、虫歯の原因にもなります。かゆみの場
合と同様に、推奨される治療法を試しても改善しない場
合は、医師と相談してご自身にとって最善の治療法を模
索してください。いずれの場合も、目のダメージを防ぐ
ために年に一度は眼科検査を受け、同様に口腔ケアを行
ってください。 

主治医に尋ねる質問：ドライアイとドライマウスが投薬
で改善しません。専門医、リウマチ科クリニック、眼科
または歯科専門医を紹介してもらい、さらに詳しい検査
を受けたいのですが。 

患者へのアドバイス： 
繰り返しになりますが、「いいえ」は受け入れられる答
えではありません。症状が日常生活にどれほど影響を与
えているか、ご自身が一番よくわかっているはずです。
PBC Foundationのアプリやメモ帳などを使って、症状が
日々の生活にどう影響しているかを記録してみましょう。
この記録は、適切な治療を受けるために、とても役立つ
証拠になります。 

医師は、本ガイダンスで推奨されている通り、まず最初
に、人工涙液や人工唾液といった基本的な治療を試して
いるはずです。それでも症状が改善しない場合は、ピロ
カルピンやセビメリンといった薬を試すことがあります。
また、虫歯のリスクが高い場合は、歯科的なケアのアド
バイスも受けるべきです。女性の場合、膣の乾燥には保
湿剤が有効な場合もありますが、エストロゲン含有クリ
ームの使用は、必ず主治医や婦人科専門医に相談してく
ださい。 

一般的なアドバイス 

Gish医師は、「定期的に血液検査を行い、症状を確認し、
身体検査を行うことは、PBC治療において非常に重要な
部分です。これにより、病状の悪化や、投薬の種類や用
量の調整が必要など患者の変化を発見できます。また、
患者が正しい投薬量を服用しているかどうかを常に確認
できます」と述べています。 

ガイドラインでは、すべてのPBC患者に対して以下のこと

を推奨しています。 

肝臓の血液検査を3-6か月ごとに行い、甲状腺検査を年に
1度行う 

肝硬変のある患者に対しては： 

肝臓の画像検査を6か月ごとに行う 

上部内視鏡検査を少なくとも3年に1回行って、静脈瘤を
チェックする 

肝細胞がん（HCC）の定期的なサーベイランス（検査）を

実施する 

骨粗鬆症 

「本ガイダンスは、PBC患者は骨粗鬆症になりやすいの
で、骨の健康状態を調べる検査が大切だとされています」
とGish医師は説明しています。確定診断のときに一度検
査を行い、その後は2年に1回、骨の密度を測る検査を受
けることが望ましいです。 

さらに続けて「特に、閉経を迎える前後の方には、カル
シウムやビタミンDを補うサプリメントを飲むこと、そ
して病気が進行している方には、毎年ビタミンDの量を
測る検査を受けることをおすすめします。 

医師としては、歩くなどの運動をしたり、タバコをやめ
るなど、生活習慣を改善することも大切だと考えていま
す。」と述べています。 

主治医に尋ねる質問：私は骨粗鬆症ですか？もし、そう
でない場合でも、将来のために、最初の検査をしてもい
いでしょうか？ 
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患者へのアドバイス： 
骨粗鬆症や骨が弱くなる骨減少症は、PBCにかかってい
るかどうかに関係なく、早めに気づけば適切に管理でき
る病気です。しかし、自分自身がこれらの病気にかかっ
ていることに気づかなければ、適切な治療を受けること
ができません。そのため、ご自身の健康のために、十分
な情報を得て、医師に質問することが大切です。 

ガイドラインでは、すべての患者さんが、骨がもろくな
る病気にかかるリスクがあるかどうかを調べる検査を受
けるべきだとされています。あなたも、この検査を受け
ることをおすすめします。 

脂溶性ビタミンの吸収不良 

ガイドラインでは、PBC患者のうち、ビリルビンが増え
て体が黄色くなる黄疸が出ている方に発症する場合があ
り、さらにこのタイプの患者だけ、定期的なモニタリン
グが必要があると記されています。 

また、Gish医師は「ビタミンA、D、Eといった栄養素をバ
ランス良く摂取することで、この症状のリスクを大幅に
軽減できる可能性があります」と言います。 

高コレステロール： 

「PBC患者ではコレステロール値が上昇することがあり
ますが、通常は善玉コレステロールであり、それだけで
心臓病のリスクがあるわけではありません。『悪玉』コ
レステロール値の上昇は、個々の疾患と全く同じように
治療されるべきです」と、Gish医師は言います。 

主治医に尋ねる質問：  （コレステロール値が高い場合）

私、コレステロール値が高いのですが、悪玉コレステロ

ールですか？善玉コレステロールですか？ 

家族 

Gish医師は家族と病気の繋がりについて、次のように言
います。「PBCには、姉妹や娘など、家族の女性間に部
分的ですが遺伝的なつながりがあります。そのため、血
縁の最も近い親族のアルフォス値の上昇をスクリーニン
グすることが理にかなっており、本ガイダンスでは、30

歳から5年ごとに血液検査を行うことを推奨していま
す。」 

患者へのアドバイス： 
この点については様々な意見がありますが、自分と家族
にとって最良の決断をすることが大切です。研究による
と、血縁の最も近い親族（娘、姉妹、息子など）がPBC

を発症する確率は約4%です。これは25人に1人というこ
とになります。病気にかかるリスクとスクリーニングの
コストや家族への影響など、天秤にかけて考えることが
重要です。 

妊娠とPBC 

妊娠可能な年齢の女性で肝硬変が認められることは極め
て稀です。しかし、もしそうであれば、ガイドラインで
は妊娠中は特別なモニタリングが必要であると記されて
います。 

PBC/AIHオーバーラップ 

本ガイダンスでは、PBCは他の自己免疫疾患と併発する
ことがあり（オーバーラップ）と同時に起こり得ると記
されています。最も一般的なのは自己免疫性肝炎（AIH）
であり、免疫抑制剤とコルチコステロイドで治療されま
す。AIHは通常、肝臓の血液検査でALT値とIgG値の上昇に
よって示されます。 

Gish医師は「PBCとAIHのオーバーラップは実際にはまれ
で、本ガイダンスでは全患者の1-10%とされています」
と話します。さらに続けて「そのため、AIHが確定され、
治療が開始される前に、適切な検査を受けることが非常
に重要です。なぜなら、AIHの治療の中には、生活の質を
大幅に低下させるものがあるからです。これは、肝生検
を検討する価値のある状況の一つです」と言います。 

主治医に尋ねる質問：先生は私がAIH（またはPBC/AIHオー

バーラップ）だとおっしゃっていますが、どのようにして

その結論に至ったのでしょうか？この結論に疑いはありま

すか？AIHを確定または否定するために生検を受けるべき

でしょうか？ 

患者へのアドバイス： 
PBCには、約95%の患者で陽性となるAMAという非常に確
度の高い診断ツールがあります。しかし、現在AIH（およ
びPBC/AIHオーバーラップ）にはそのような診断ツールが
存在せず、診断には肝生検に頼らざるを得ません。AIHの
可能性を示唆する肝臓検査がありますが、診断確定でき
るものではありません。 

AIHの治療には、PBCのようなシンプルで明確なガイドラ
インがありません。AIHの治療は、疾患全体でみても地域
社会でも一貫しておらず、患者の変化に合わせて調整が
必要な場合があります。このようなケアの調整は、医師
個人が有する専門知識の量に大きく依存します。 

このような状況下では、真のAIHはまれであることを考慮
すると、PBCの治療を開始する前にAIHの診断を絶対的に
確定する必要があります。 

肝移植 

「PBCの診断が増えているにもかかわらず、PBCによる肝
移植の数は減少しています。こえは本ガイダンスでも明
確に示唆しています」とGish医師は言います。 

続けて「これは、早期発見と適切な治療によって、多く
の患者さんが肝硬変に進まずに済んでいるためです。つ
まり、患者が早期に診断され、体重に応じた最適な量の
UDCAで正しく治療されれば、肝移植を必要とする患者は
さらに少なくなるということです」とも述べています。 

本ガイダンスでは、UDCAに反応しない患者の中には肝硬
変のリスクが高まる可能性があり、すでに説明したよう
に、これは例えばファイバースキャンやELFと検査（肝生
検ではない）で診断できると指摘しています。その後、
本ガイダンスでは、定期的な超音波検査で肝臓の活動性
をチェックし、内視鏡検査で肝臓周辺の血管をチェック
することを推奨しています。 
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主治医に尋ねる質問：肝硬変の合併症の検査を受ける必
要はありますか？フィブロスキャンを受けることは有用
でしょうか？ 

患者へのアドバイス： 
特定の治療方針を検討する際には、UDCAに反応しない患
者の抵抗性、診断からの経過時間、および患者の属性
（年齢、性別）といった諸因子を考慮することが重要で
す。 

もし、主治医との会話でお困りのことがあれば、お気軽
にご連絡ください。状況に合わせて、PBCの治療を進め
るための最善の方法について一緒に考えましょう。 

ガイドラインによると、ビリルビン値が100µmol/L また
は6mg/dL 以上になった場合、通常は肝移植の対象となり
ます。 

「この数値に達した場合は、肝移植施設に紹介するトリ
ガーとなる単純なルールです」とGish医師は言います。
さらに、また「MELDスコアが15を超える場合も、肝移植
の可能性が高まります。肝移植を受けた患者のほとんど
は良好な経過をたどりますが、一部の患者ではPBCが再
発することがあります。その場合も、最初の診断時と同
様にガイドラインに従って治療が行われます」と述べて
います。 

主治医に尋ねる質問：ビリルビン値が100µmol/L または
6mg/dl を超えていますか？もしそうであれば、すぐに肝
移植専門センターを紹介してほしいです。 

患者へのアドバイス： 
通常、PBCではビリルビン値は徐々に上昇します。UDCA

治療に反応せず、アルフォスやビリルビンなどの数値が
上昇している場合は、すでに肝臓専門医に紹介されてい
ることが望ましいです。しかし、紹介されておらず、ビ
リルビン値が6mg/dlに達した場合は、肝移植専門センタ
ーへの紹介の重要なトリガーになります。 

Gish医師は「ほとんどのPBC患者にとって、早期診断と治
療により、寿命が短くなることはありません。しかし、
一部の患者さんは、症状の悪化や病気が進行するリスク
があります。このガイドラインは、患者が自身のPBCと
向き合い、医師と協力して最適な治療を受けるための情
報と自信を得られるように作成されました」とまとめて
います。 

さらに「患者がサポートされ、情報を得ることで、自分
の人生をより大きくコントロールできるようになります。
孤立感を解消することも効果的です。PBC Foundationのよ
うな患者サポート団体は、患者の経験に大きな助けとな
るでしょう。詳細は、裏面をご覧ください。最も重要な
ことは、PBC Foundationが世界中のサービス利用者に質の
高い質の情報とサポートを提供し、患者が自らの病気を
管理できるように支援することです。 

患者を管理できる一番の人は患者自身です。本ガイダン
スと財団のサポートが、PBCという道のりを生きる上で、
最高の生活を送るための力となり、最善のケアを受けら
れるよう願っています」と話しています。 

主治医に尋ねる質問：AASLDのPBCガイダンスのダウンロ
ードリンクを教えていただけますか？ 

https://www.aasld.org/sites/default/files/2019-06/ 
PracticeGuidelines-PBC-November2018.pdf 

患者へのアドバイス： 

この文書は、ご自身が自分の治療について積極的に関わ
ることができるように、AASLDガイドラインの重要な点
を分かりやすくまとめたものです。私たちは、皆さんが
最善の治療を受けられるよう、最新の医療情報に基づい
たサポートを提供いたします。そして、皆様と医師が協
力し、最適な治療計画を立てるお手伝いをさせていただ
きます。 

主治医にこのガイドラインへのリンクを共有することも
有効かもしれません。これにより、自分のケアに関する
意思決定プロセスにおいて、十分な情報を得ることがで
きます。セルフマネジメントだけでなく、ご自身にとっ
て最善の治療法を見つけましょう。 

何かご不明な点があれば、お気軽にご連絡ください。私
たちができる限りのサポートをさせていただきます。 

PBC Foundationのセルフマネジメントアプリは、無料でダ
ウンロードして使用できます。Android版とApple版の両
方があります。このアプリを使えば、自分の症状や検査
結果、生活の質を記録するのに役立ちます。アンケート
調査にご協力いただくと、あなたの経験が、同じ病気で
悩む多くの人たちの治療の改善につながる可能性があり
ます。また、この文書が適切に活用されるよう、一緒に
取り組んでいきましょう。 

 
 

 

 
 

 

詳細については、下記までお問い合わせくださ

い。 

PBC Foundation (UK) Ltd 

Unit 1, Dunfermline Business Centre, 

Izatt Avenue, Dunfermline, Fife KY11 3BZ 

電話： +44 (0)131 556 6811 

Eメール：info@pbcfoundation.org.uk  

ウェブサイト：www.pbcfoundation.org.uk 

PBC Foundationは、世界76か国の患者をサポ

ートし、19言語対応で情報を提供していま

す。情報は以下のサイトでご覧いただけま

す：  
www.pbcfoundation.org.uk 

PBCに関して、世界中どこに住んでいても、

正確な情報に基づいて、自分にとって最善

の治療を選択する権利があります。この文

書がその一助となれば幸いです。 

Support for Life 

http://www.aasld.org/sites/default/files/2019-06/
mailto:info@pbcfoundation.org.uk
http://www.pbcfoundation.org.uk/
http://www.pbcfoundation.org.uk/
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PBC Foundationのサービスが患者のセルフマネジメ

ントとメンタルヘルスを改善 
Robert Mitchell-Thain1, Jessica Leighton2, Vinod S Hegade2. 

1-Dept of Education and Development, PBC Foundation, Edinburgh, 2-Liver Unit, Freeman Hospital, Newcastle upon Tyne, UK.  
 
 

  

 

 

 

 お問い合わせ先  

robert@pbcfoundation.org.uk j.leighton@newcastle.ac.uk vinod.hegade@newcastle.ac.uk 

PBC Foundationのサービスが患者のセルフマネジメ

ントとメンタルヘルスを改善 
Robert Mitchell-Thain1, Jessica Leighton2, Vinod S Hegade2. 

1-教育・開発部、PBC Foundation、Edinburgh、2-肝臓病棟、Freeman 病院、Newcastle upon Tyne、UK。 

PBC Foundationa􀀬onは1996年の設立以来、原発性胆
汁性胆管炎（PBC）患者に情報とサポートを提供して
います。PBCに特化した患者サポート団体としては世
界最大で、76か国1万3000人以上の登録会員がいま
す。 

サービス利用者のフィードバックによると、PBC 
Foundationのサービスを利用する前は「孤独」や「途
方にくれた」と感じていた一方で、利用開始後は「知
識が増えた」、「自信がついた」、「前向きになっ
た」と回答しています。 

PBCに関する国際的なガイドラインでは、PBC患者は
患者サポート団体に紹介されるべきであると推奨され
ています。 

PBC Foundationのネットワーク内の727人（96%女性）の患者を対象に、5ヶ月間にわたって調査し

ました。609人（83.7％）がPBC Foundationの会員であり、32％が英国外からの参加でした。 

PBC患者を対象としたこの調査は、患者サポート団体

へのアクセスが重要であり、その結果、生活の質が向

上することが明らかになりました。PBC Foundationを

利用したPBC患者の多くは、病気のセルフマネジメン

ト能力、意思決定能力、社会的な幸福感とメンタルヘ

ルスの改善を報告しています。この研究は、PBC 

Foundationに対する高い満足度を示しており、EASLガ

イドラインに従った患者サポートを提供するのに適し

ていることを示唆しています。 

PBC Foundationのサービスが、PBC患者をサポートす

るというEASLの推奨事項に合致しているかどうかを

判断し、会員の経験を調査することを目的としていま

す。 

本研究にご協力いただいたPBC Foundationの会員の皆

様に感謝申し上げます。 

オンラインアンケートは、40人のPBCコア患者が承認

しました。32の質問からなるアンケートは、臨床経験
から患者サポートのニーズまで、幅広い情報を収集し

ました。このポスターでは、4段階のリッカート尺度
（「強く同意する」、「同意する」、「同意しな

い」、「全く同意しない」）を用いた3つの主要な質

問について説明します。 

また、患者にはサポート団体への具体的なニーズを自

由記述で回答してもらいました。 

「PBCのサービスを利用することで症状をよりよく管理できるようになった」というステートメント

に回答した693人の患者のうち、27.2％（188人）が強く同意する、60.4％（443人）が同意すると回

答しました。同様に、「PBC Foundationのサービスを利用することで、PBCとその治療について情

報に基づいた決定ができるようになった」というステートメントに、34％（236人）が強く同意す

る、54.9％（380人）が同意すると回答しました。「PBC Foundationのサービスを利用することで、

孤独を感じなくなった」というステートメントに回答した707人の患者のうち、49.5%（350人）が強

く同意する、43.7%（309人）が同意すると回答しました。 

全体的に、肯定的な回答（「強く同意する」または「同意する」）の割合は約90％であり、大きなポ

ジティブな影響を示唆しています。サポート団体に求める3つの優先ニーズは、情報（医療関係者以

外）、連絡とサポート（他のPBC患者との）、意見交換と経験の共有（他のPBC患者との情報交換や

アドバイス）でした。 

PBC Foundation へ の 資 金 援 助 に 関 し て は

https://www.pbcfoundation.org.uk/support-us/our-

funding-partnersを参照してください 

本調査は、Intercept Pharma UK and Ireland Ltdから資

金提供を受けており、同社はアンケート調査のデザイ

ンおよび結果の分析にも意見を提供しています。 

Vinod Hegade医師とJessica Leighton氏には、開示す

べき利益相反はありません。 

開示 材料と方法 

目的 

はじめに 結果 結論 
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