
肺胞蛋白症（PAP）に対する GM-CSF吸入療法 
 
肺胞蛋白症研究は、呼吸器系における肺胞マクロファージ・単核球研究から始まっている。自然免疫系の

肺胞マクロファージ・単核球は多くの呼吸器疾患の成立機序に重要な役割を果たしている。 
自己免疫性肺胞蛋白症は、肺胞及び細気管支にサーファクタントが貯留し、呼吸不全が進行する希少難病

である。現在の標準治療は、全身麻酔下に片肺 20〜30L の生理食塩水で洗浄する全肺洗浄法であり、患者
にとって苦痛を伴うものである。自己免疫性肺胞蛋白症の病因として抗 GM-CSF 自己抗体の存在が重要に
なる。抗 GM-CSF 自己抗体の測定は血清診断法になる。治療として、この抗 GM-CSF 自己抗体を抑制する
ための GM-CSF吸入療法が奏功しうることが日本から報告され、全世界に本治療法が普及している。 
自己免疫性肺胞蛋白症の病因解明にもとづく新しい治療法の開発として、国内初のサイトカイン吸入療法

（GM-CSF吸入療法）に関して N Engl J Med 2019;381:923-932に論文発表した。呼吸器内科（巽浩一
郎、安部光洋、津島健司、笠原靖紀）は新潟大学 中田光教授の AMED GM-CSF医師主導治験に継続的参加
した。 
1) 自己免疫性肺胞蛋白症の病因解明、血清診断法開発、治療法開拓までを一貫して達成した。 
2) 自己免疫性肺胞蛋白症に対して、サイトカインである GM-CSF の吸入療法に効果があることを世界で初
めて科学的に証明した。 
3) 現在、有効な治療法は患者への負担が大きい全肺洗浄法であるが、GM-CSF 吸入療法は自宅で治療する
ことができ、何よりも患者にとって負担の少ないことを特徴とした新しい治療法である。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



PAPに対する GM-CSF吸入療法 肺野濃度の変化 
自己免疫性肺胞蛋白症（APAP）に対する GM-CSF吸入療法 trialが PAGEである。PAGEに登録された症

例を利用して、異なる CT機器でも GM-CSF吸入療法の効果が評価可能になるように、新規に開発した自動
肺野 segmentation 法による三次元 CT 画像解析を行った。GM-CSF 吸入療法の効果は、-1,000 から-
857HU、および-143から0HUの間の二つの範囲で明らかに認めた。肺野濃度の変化をDensity histogram 
analysis で全肺野で解析することで、APAP の GM-CSF 吸入療法の効果が評価できることを認めた
（Respiration. 2023;102(2):101-109）。 
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