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どのような経過をとりますか？ 
多くの方は極めてゆっくりと進行し、適切な治療により病気のない一般の方と寿命に

に差がないことが知られています。しかし、一部の患者さんでは、黄疸が早い時期で出

現し肝不全にまで至ります。一方、黄疸は現れないものの食道･胃静脈瘤など門脈圧亢進

症所見が生じている方がおられます。肝がんが出現することもあります。 

どのような治療法がありますか？ 
PBC の治療としては、ウルソデオキシコ－ル酸（ウルソ）という薬が使われていま

す。ウルソの効果が不十分である場合には、ベザフィブラートやペマフィブラートが使

われることがあります。また、かゆみに対してはナルフラフィン塩酸塩（レミッチ）が

開発されており、PBC に対しても一定の効果が認められています。ビタミン D の吸収障

害による骨粗鬆症に対しては、ビスホスホネート製剤やデノスマブなど多くの薬が開発

されています。 

最後に 
原発性胆汁性胆管炎は、厚生労働省が定める難病に指定されています（難病情報セン

ター https://www.nanbyou.or.jp）。また、厚生労働省難治性疾患政策研究事業「難治

性の肝・胆道疾患に関する調査研究」班（http:www.hepatobiliary.jp）において、さま

ざまな研究が行われています。患者さん・ご家族のためのガイドブックも作成されてお

り、病気の解説や日常生活での留意点などが分かりやすく記載されています。ぜひご活

用ください。 
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