
 

 

 

 

患者向けガイド： 

EASL臨床診療ガイ
ドライン 
原発性胆汁性胆管炎患者の診断と管理 
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原発性胆汁性胆管炎（PBC）の治療に関する新しいEASL

（欧州肝臓学会）ガイドラインが、2017年4月にアムステ

ルダムで開催されたEASL国際肝臓学会で発表されました。

2008年以来のガイドライン改訂版となる本ガイドラインは、

この疾患に対する治療方針、症状管理、ベストプラクティ

スがより詳しく書かれており、PBC患者を治療する医師に

明確な指針を提供することを目的としています。 

しかし、PBCの管理においてガイドラインは間違いなく非

常に前向きな一歩であるものの、それらは序文にあるよう

に、「医師がPBC患者を診断し、効果的に管理するための

枠組みを提供する」ものです。 

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、本ガイドラインが実際に医療現

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。「このガイドラインは画期的

で、患者の声を取り入れた最初のEASLガイドラインとな

ります。また、PBC患者全員に患者サポート団体を紹介す

ることを推奨する最初のガイドラインでもあります。最後

に、肝生検やUCDAの過少投与のように、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。本ガイドラインは、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。このガイドラインは、一個人の見解

でも、患者サポートグループの意見でもありません。科学

的データとエビデンスに基づく医療に根ざした、コミュニ

ティ全体の見識なのです。この疾患に関係する全ての人と

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の専門家であるNewcastle大学のDavid 

Jones教授もこの意見に同意しています。 

「私たちは今、このガイドラインを最も必要としている人

たち、つまり専門外の医師や患者のかかりつけ医、そして

もちろん患者にどのように届けるかを考えるべきです。私

は特に、患者が自分の状態を『自分が』理解し、必要に応

じてガイドラインを参照しながら、治療について医師とオ

ープンに会話できるようにしたいと考えています。 

全体的に、メッセージの明確化と継続的な教育が、ガイド

ラインの影響を最大化し、質の高い患者ケアにつなげるた

めの鍵になりでしょう。」そこで、ヘルスライターのIsla 

Whitcroft氏、肝臓学教授のDavid Jones氏、患者サポート

のRobert Mitchell-Thain氏は、EASLガイドラインを作成し

ました。このガイドラインを活用して、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

ようになることを目的としています。 

28ページの長いガイドラインは内容が豊富で、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、本ガイドラインの要点をまとめた文書を作成しました。

この文書では、ガイドラインの各項目が、患者の日常生活

や、医師と連携をしてどのような治療パスウェイをより良

く理解できるように、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4つの主要な部分から構成されています。 

断診と評価治療 

治療 

PBCとの共生 

PBCを観察する 

また、現在の治療がガイドライン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。 

「EASL臨床診療ガイドライン： 

原発性胆汁性胆管炎患者の診断と管

理」 

簡単に言うと：患者にとってどんな意味があるの

か？ 
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「PBCは一度診断がつけば、非常に治療しやすい病気です」

とジョーンズ教授は言います。続けて「そのため、患者の

負担を最小限に抑えながら、しかし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症例は、血液肝機能（LFT）検査と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。本ガイドラインでは、出血やその他

の副作用のリスクを伴う肝生検は、ごく一部のケース（後

述を参照）を除き、診断ツールとして使用すべきではない

ことが明確に述べられている。 

「残念ながら、過去には肝生検が診断方法としてあまりに

も頻繁に、そして誤って提供されてきました」とJones教

授は説明しています。さらに「実際、約90％の症例で、

AMAとLFT検査を組み合わせることで、PBCの明確な診断

が可能です。 

重要なことは、AMAとLFT（通常はアルフォス）検査を受

けてPBCであることが確認された場合、通常は診断目的で

肝生検を受ける必要はないということです。場合によって
は、生検が診断と治療に役立つことがありますが、医師は

その理由を具体的に説明できない限り、使用すべきではあ

りません」と言います。 

医師に尋ねる質問： 

私のPBCはすでに血液検査とAMAで診断されています。

EASL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より良い方法はあるか？ 

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。それにより、NHSで不必要な治

療を減らし、結果的に医療費を削減できます。 

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。ガイドライン9では、上記

のような状況では生検を行わないことを特に推奨していま

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と確認されたら、他の肝臓の病気ではないことを明ら

かにするために、超音波検査を受けることが推奨されてい

ます。これは、ガイドラインに記載されている標準的な検

査です。超音波検査に加えて、MRI検査が必要になる場合

もあります。MRI検査は、病気のタイプを詳しく調べるの

に役立ちます。しかし、すべての患者さんがMRI検査を受

ける必要があるわけではありません。 

ジョーンズ教授は、「基本的に、MRI検査を勧められなけ

れば、心配する必要はありません」と述べています。 

医師に尋ねる質問： 

PBCと診断されました。ガイドラインによると、他の肝臓

の病気ではないことを確認するために、肝臓の超音波検査

を受けるべきであると言われています。 

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。 

本ガイドラインでは、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。

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。（「治療」

のセクションを参照） 

ガイドラインは、場合によっては、検査結果でAMAは陽性

にもかかわらず、肝臓の血液検査が陰性に戻ることも指摘

されています。 

Jones教授は、「他の疾患を持っている人が、血液検査で

PBCのAMA陽性となり、肝臓の血液検査で陰性となること

があります」と説明します。ガイドラインによると、あな

たはPBCではありません。つまり、AMA検査の結果を保険

会社やその他の機関に報告する必要はありません。 

この場合、PBCを否定するために肝生検をする必要はあり

ません。しかし、将来PBCを発症する可能性はわずかにあ

り、EASLガイドラインでは、念のため、毎年、通常の肝

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。」 

ガイドライン1-18 
PBCの診断と評価 
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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、年に1度、

肝生検を受けたいと思います。 

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。現時点では、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。 

ガイドラインによると、すべての患者が、PBCの合併症リ

スクを評価されるためには、非侵襲的検査（ビリルビン、

アルカリホスファターゼ、AST、アルブミン、血小板数、

エラストグラフィなど）とリスクスコア評価を組み合わせ

て行い、その後のフォローアップのためのベースラインを

確立することが必要です。このガイドラインでは、若年患

者はより進行した病型である場合があるため、その評価に

は特に注意を払う必要があることを指摘しています。 

「診断する時に使用したものと同じ肝生化学検査で、病気

の進行度を評価することができます。しかし、しかし、

AMAの結果は、病気の進行や寛解を示すものではありませ

ん。実際、診断に使用された後は、病気の分類にはほとん

ど関連がありません」と、Jones教授は言います。 

主治医に尋ねる質問： 

PBCと診断されました。合併症のリスク評価はされていま

すか？ビリルビン、アルカリフォスファターゼ、AST、ア

ルブミン、血小板数の基準値はありますか？GLOBEやUK-

PBCスコアなどのリスクスコア評価を受けることはできま

すか？ 

患者へのアドバイス： 

診断時には、肝機能検査の結果が記録されているはずです。

最初の検査結果は、診断時の基準値となります。財団のア

プリやメモなどで、その後の検査結果を記録しておきまし

ょう。 

リスクスコアは必ずしも固定的なものではなく、治療への

反応などによって変化する可能性があります。UK-PBCス

コアやGLOBEのPBCスコアなどのリスクスコアは、合併

症のリスクではなく、肝臓のダメージ進行リスクを推定す

るものです。また、治療の効果を測定するのにも非常に役

立ちます。 

ガイドラインでは、ウルソ治療開始後1年で良好な反応を

示した場合、「ウルソ治療奏効」とみなされ、一般人口と

比較して移植を必要とせずに生存する割合は病気を発症し

ていない普通の人と同じレベルであることを明確にしてい

ます。 

これは、PBC関連疾患にかかる可能性についても同様です。

1年以内にウルソ治療に十分な反応が得られなかった場合

は、さらなる治療が必要になる場合があります（「治療」

を参照）。このグループに属する場合は、期待するほどの

効果が見られなくても、ウルソ治療を継続することが重要

です。なぜなら、ある程度の効果は得られるからです。 

ガイドラインによると、ウルソに反応を示す患者とは、第

二選択薬での治療を必要としないことを目的として、治療

開始から1年後までにアルカリリン酸塩の値が200未満、ビ

リルビンの値が17µmol/Lまたは1mg/dl未満に達している人

を指します。 

主治医に尋ねる質問： 

私はウルソに反応していますか？ 

患者へのアドバイス： 

ウルソに対する反応は、単純に「あり」または「なし」で

は言えません。ウルソに対する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。ウルソに反応し

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、結果も改善されています。 

もしあなたがウルソという薬に良く反応した場合、この薬

があなたの治療の中心となり、ご自身に合った最適なレベ

ルの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。 

PBCの診断過程において、肝臓に炎症やダメージ（線維化

や肝硬変）があるかどうかを調べる検査が行われます。こ

うした検査には、フィブロスキャン、ELF検査、血液検査

とリスク評価システムがあります。肝硬変の診断には、必

ずしも生検が必要ではありません。 

主治医に尋ねる質問： 

私の肝臓にダメージを受けている可能性はありますか？も

しそうであれば、フィブロスキャン、ELF検査、またはリ

スク評価を受けることはできますか？ 

そしてもし、肝硬変であると思われる場合、リスク評価や

ELF検査、フィブロスキャンを行う前に、なぜ肝生検が必

要なのでしょうか？ 

患者へのアドバイス： 

PBCには、症状、肝生化学検査（肝臓の検査）、肝臓組織

の変化（肝臓内の細胞の変化やダメージ）のという3つの

側面があることを覚えておくことが本当に重要です。この

3つの側面は、PBCの治療期間中、程度の差こそあれ、す

べてモニタリングする必要があります。自分の健康管理に

積極的に参加する患者は、肝臓細胞にダメージがあるかど

うか、自分の肝臓の状態を知る権利があります。 
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治療 

「PBCの治療には、主に2つの目標があり、共に非常に重

要です。1つ目は肝硬変への進行リスクを減らすこと、2つ

目は症状を軽減することです。」とJones教授は言います。 
 

このガイドラインでは、PPBCと診断されたすべての患者

がウルソによる治療を行うべきだと明記されています。適

正投与量は体重1キロあたり13-15mg/日であり、体重が変

動する可能性があるため、常に体重を注視する必要があり

ます。 

Jones教授はさらに次ように話します。「例外なく、ウル

ソはすべての患者に対する第一選択薬です。さらに、研究

によると、体重に応じて適切な投薬を受けた患者は、投薬

量が不足している患者よりもはるかに良好な結果を示して

います。そのため、体重を定期的にモニタリングし、ウル

ソの投薬量をそれに応じて調整することが重要です。残念

ながら、残念ながら、多くの症例で、それがまだ十分に行

われていません。」 

さらに「ウルソが有効であれば、一生涯ウルソを服用し続

ける必要があります。状態が改善しているのは、ウルソが

効いているためであり、ウルソの服用をやめると状態が悪

化します。 

そして、毎日継続して複数のウルソ錠剤を服用するのが難

しい場合は、医師に高用量の単剤処方への変更を相談して

ください。」と述べています。 

主治医に尋ねる質問： 

私のウルソの投薬量は、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回投与のウルソ

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、

一人ひとりの患者がウルソ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

ウルソを服用していないことがわかりました。ウルソを服

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EASLが推奨する1

日あたりの服用量を下回っていました。ウルソの適切な投

薬量、ウルソに対する反応、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。ウル

ソの用量は、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、利用可能な薬

のパラメーター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。 

ウルソに反応しない場合は、さらなる治療を検討する必要

があります。オベチコール酸（OCA）は「ウルソ治療に反

応しない患者」の血中濃度を改善できる薬剤です。英国、

カナダ、米国、ドイツを含む多くの国で使用が承認されて

おり、処方箋で入手可能です。 

オベチコール酸は、通常ウルソとの併用で使用されるべき

です。ただし、ウルソに不耐性の場合は、オベチコール酸

を単独で使用することが認められています。本ガイドライ

ンには、OCAの投与量について明確な指針を示しています。 

主治医に尋ねる質問： 

私はウルソ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。症状として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つの測定可能な項目において、

ほぼ50％の患者で有効性が確認されました。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、当財団

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。 

医師は、PBCの第二選択薬として、フィブラート系薬剤ま

たはブデソニド（いずれもPBC治療としては承認されてい

ない）を検討したいと考える可能性があります。EASLの

ガイドラインでは、この薬での治療は推奨していないこと

を知っておくことは重要です。これは今後の研究により変

更される可能性がありますが、2017年時点、これが現状で

す。 

主治医に尋ねる質問： 

私はウルソ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ウルソ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、ウルソ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。EASLのガイドラインでは、そ

れ以外の症例には併用療法を推奨しています。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。 

ガイドライン19-25 
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妊娠とPBC 

本ガイドラインでは、ウルソが妊娠の可能性に影響を与え

ることはなく、妊娠に害を与えることも一切ないとしてい

ます。 

Jones教授は、「妊娠中は体重の変動に注意し、体重増加

（赤ちゃんを除く）に応じて投薬量を調整する必要があり

ます」と述べています。 

さらに「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、妊娠中は特

別なモニタリングが必要です」と付け加えます。 

PBC/AIHオーバーラップ 

本ガイドラインでは、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。 

AIHはPBCとオーバーラップしていますが、過剰診断と言

われることもあります」とJones教授は言います。さらに

「ステロイドの種類によっては、例えばプレドニゾロンの

ように、生活の質を著しく低下させるものもあるので、治

療を開始する前にAIHであることを確認することが重要で

す。 

診断に疑問がある場合は、肝生検がAIHの確定や否定に役

立ちます。生検は出血のリスクを伴いますが、AIHと間違

って診断された場合、余分な薬を一生飲まずに済む可能性

があるため、この場合はこのリスクを冒す価値があると私

は考えています」と述べています。 

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生化学検査がありますが、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。 

PBCとの共生 

「PBCの症状を治療することよりも肝硬変のリスクを減ら

すことの方が重要だと考える医師もいます」とJones教授

は言います。 

 

さらに続けて「本ガイドラインは、PPBCの症状は病気の

重要な一部であり、そのため、PBCの症状を緩和できるよ

うに対処することは、肝硬変のリスクを減らすことと同じ

くらい重要であるとされています」と言います。 

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。意志あ

るところに道は開けます。 

主治医に尋ねる質問： 

PBCの症状で悩んでいます。PBCの症状を緩和させるには

どうしたらいいですか？ 

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。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医師監修記事 

PBC医師監修記事 

PBC医師監修
記事 

EASLガイドライン 

EASLガイドライン 

EASLガイドライン 

PBC医師監修記事 6 EASLガイドライン 

 

 

 
 

 

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 

ii. リファンピシンを1日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。 

「こうした治療を試しても効果がない場合は、専門クリニ

ックを紹介してもらうために主治医に相談してください」

と、Jones教授は言います。そして「症状への対処治療は

肝硬変のリスクを減らすことと同じくらい重要であり、症

状を軽視したり無視したりしてはいけません。生活の質は、

PBCのあらゆる治療計画において非常に重要な要素です」

とコメントしています。 

主治医に尋ねる質問： 

かゆみが薬で改善されません。専門病院を紹介してもらい、

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： 

「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。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の専門病

院で行うのが最適です。 

倦怠感：Jones教授は次のように述べます。「ガイドライ

ンでも認められているように、疲労はPBCの主な症状の一

つですが、さまざまな可能性を考慮することが重要です。

医師は倦怠感をPBCによるものとして片付け、改善策がな

いと言うかもしれませんが、実際には、甲状腺機能低下症、

睡眠障害、貧血など、倦怠感の原因は他にもたくさんあり

ます。ガイドラインでは、これらすべてを調査し、必要に

応じて別個の問題として対処すべきであることが明確にさ

れています。 

私たちのクリニックでは、『倦怠感を治療する最速の方法
は、甲状腺機能低下症を診断することだ』と言っています。 

しかし、徹底的な検査を行っても倦怠感の原因が見つから

ない場合は、倦怠感の影響を最小限に抑えるためのいくつ

かの方法があります。無理をせず、ペース配分に気をつけ

ましょう。倦怠感は日中後半に悪化することが多いので、

予定やその他の負担はできるだけ早い時間帯に済ませまし

ょう。最後に、仕事や社会生活を諦めないようにしましょ

う。孤立やうつ病につながり、生活の質が大幅に低下する

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？ 

患者へのアドバイス： 

Jones教授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。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。 

ドライアイとドライマウス（シッカ症候群）：「これは非

常に不快な症状であり、生活の質に大きく影響します。し

かし、医師はこれを比較的軽度な副作用と見なしがちです」

とJones教授は言います。続けて「ガイドラインでは、標

準的な治療がうまくいかない場合、専門クリニックを紹介

すべきであることが明確に記されています」と述べていま

す。 

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のアプリやメモ帳のどちらかを使って、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、あなたが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、ガイドライン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。 

ガイドライン26-40 
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骨粗鬆症：本ガイドラインでは、すべてのPBC患者は骨粗

鬆症のリスクがあるとみなされ、それに応じた治療を受け

るべきであるとされています。 

「PBCの副作用としての骨粗鬆症は、個別の疾患としての

骨粗鬆症とまったく同じ方法で治療されるべきです」と、

Jones教授は言います。 

 

続けて「つまり、骨密度ベースラインを確立するために

DEXAスキャンを行い、ビタミンDとカルシウムのサプリ

メントを予防措置として使用します。運動を増やし、喫煙

をやめるなどのライフスタイルの変更は、病気を改善する

のに本当に役立ちます。」と述べます。 

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DEXAスキャンをしてもいいでしょうか？ 

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：本ガイドラインは、PBC患者、

特に黄疸が長期化している患者にこの症状が起こる可能性

があることを認めています。 

「これを防ぐ最善の方法は、いつか自分に起こる可能性が

あると想定し、高品質の市販サプリメントでビタミンA、

D、Eを摂取することです」とJones教授は言います。さら

に「これらのビタミンのレベルを測定するための検査を求

める必要はなく、良質なサプリメントで吸収不良に対抗で

きます」と、述べています。 

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、Jones教授は言います。 

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？ 

 
 
 
 

自分のPBCを観察する 
 

「本当に良いニュースは、早期に診断され、最適量のウル

ソで適切に治療されたPBC患者のほとんどは、肝硬変には

ならないということです」とJones教授は言います。さら

に「PBC患者で肝移植が必要になる人はごくわずかです。

これは特に、意識、診断、治療が時間の経過とともに改善

されるためです」と付け加えます。 

本ガイドラインでは、ウルソ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、これはファイバースキャンやELF、ALT血液検査（肝

生検ではない）で診断できると指摘しています。その後、

本ガイドラインでは、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。 

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： 

本ガイドラインでは、「患者にはさまざまな病気の経過が

あり、さまざまなレベルの注意が必要であることを認識し、

構造化された生涯フォローアップ」を推奨しています。つ

まり、あなたのケアに関する決定は、あなたの状況や症状

を考慮する必要があるということです。特定の治療方針を

検討する際には、ウルソ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50µmol/L または

3mg/dL 以上になった場合、通常は肝移植の対象となりま

す。 

「この数値に達したら、速やかに肝移植施設に紹介するト

リガーとすべきです」とJones教授は言います。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50µmol/L または3mg/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。 

ガイドライン41-47 
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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。ウルソ

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、そうならずにビリルビンが

50µmol/Lまたは3mg/dlに達した場合は、肝移植の専門施設

を紹介される重要なトリガーになります。 

 

自分のPBCを知る 

「PBCは完全に治療可能な状態であり、ほとんどの患者に

とって、早期に診断され、現在適切に管理されていれば、

寿命を有意に短縮させることや関連疾患リスクが上昇する

ことはないでしょう」とJones教授は話します。 

さらに続けて、「PBC Foundationやその他PBC患者やご

家族が集まって作られた団体は、皆さんがより良い治療を

受けられるように、たくさんの努力を続けてきました。例

えば、医師や一般の人たちにPBCがどういう病気なのか、

適切な治療法にはどのようなものがあるのかなど、病気の

認知を上げてきました。おそらく最も大きな意義は、財団

が質の高い情報とサポートを会員に提供し、会員が自らの

治療を管理できるようにしたことでしょう。 

私たちは、患者一人ひとりが、自分の病気について正しく

理解し、治療に関わっていくことを大切にしてきました。

そして今、このガイドラインが公開され、 PBC 

Foundationのサポートを受けることで、患者自身が自分の

治療について積極的に学び、最善の治療を受けることでよ

り良い結果につながるようになりました」と述べています。 

「PBCという病気にとらわれるのではなく、PBCをコン
トロールしてください。」 

 

主治医に尋ねる質問： 

EASLのPBCガイドラインのダウンロードリンクを教えて

いただけますか？ 

https:/ / www. easl. eu/ medias/ cpg/ Primary%20  
biliary%20cholangitis/English-report.pdf 

 

患者へのアドバイス： 

Jones教授が上記で述べているように、ご自身が一番の理

解者なのです。この文書は、患者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、EASL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。 

ガイドライン47には、「PBC患者には、患者教育資料への

アクセスを含め、患者サポートグループからの利用可能な

サポートを知らせることを提案する」とあります。 

これは重要なガイドラインであり、他の分野のガイドライ

ンの先例となるものです。この文書は患者教育資料として

カウントされるでしょう。 

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 

ガイドラインに記載されているその他の団体の一部をご紹

介します。 

オーストリア：http://www.gesundeleber.at 

フランス：http://www.albi-france.org 

ドイツ：http://www.leberhilfe.org 

イタリア：http://www.fondazionefegato.it 

オランダ：http://www.leverpatientenvereniging.nl 

ノルウェー：https://www.fal.link 

スペイン：http://www.albi-espana.org 

 

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。 

 

 
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 

電話番号：0131 556 6811 

Eメール：info@pbcfoundation.org.uk 

ウェブサイトURL：www.pbcfoundation.org.uk 
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