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研究要旨 国立成育医療センターでは、2005 年 10 月以降、2014 年 12 月末までに 310 例の生体肝移

植医療を実施してきた。本分担研究では、小児肝移植オンラインシステムに基づく本邦における小児

肝移植後の実態把握と長期フォロ-アップ調査を目指している。平成 27 年 3 月 27 日の時点で登録例

数（レシピエント）は 305 例（重複移植の 7例含む）で、このうち転帰が判明している 253 例の累積

生存率は 90.1±2.1％（原疾患で頻度の高かった胆汁うっ滞性疾患では 93.3±2.2％、代謝性疾患で

は 93.4±3.7％、急性肝不全では 79.9±7.2％）であった。このオンラインシステムでは小児肝移植

後の QOL を含めた調査項目も含まれており、患者家族への情報発信及び患者支援に資する精度の高い

データベースとして利活用できる。 

 

A．研究目的 

 国立成育医療研究センターは、平成 25 年 1 月

1 日から肝移植の治療成績の把握のためのオン

ライン登録システムを開始した。このシステム

では、臨床情報の連結可能匿名化と資料の保存

及び利用に関する措置がなされ、追跡調査によ

るフォロ-アップデータの収集が可能である。本

研究では、移植後の成長発達の評価までを含む

小児肝移植の実態を明らかとすることを最終目

標としている。 

B．研究方法 

 小児肝移植データベースオンライン登録シス

テムに登録されたデータを集計・分析する。 

（倫理面への配慮） 

小児肝移植オンライン登録システムは、現在、

九州大学、京都大学、熊本大学、慶應義塾大学、

自治医科大学、福島県立医科大学、藤田保健衛

生大学、国立成育医療研究センターの計 8施設

が登録されている。データ管理は、国立成育医

療センター登録事務局で個人情報保護に係る体

制の整備、資料の保存及び利用等に関する措置

が行われ、連結可能匿名化されている。本研究

結果の公表は、集団の解析結果のみとし、個人

が特定される情報は一切公表されない。また、

臨床研究データに関するネットワークおよびシ

ステムセキュリティは確保済である。 

C．研究結果 

 小児肝移植オンライン登録の登録状況は平成

27 年 3 月 27 日の時点で登録例数（レシピエン

ト）305 例（重複移植の 7 例含む）、うち男児

135 例、女児 170 例である。このうち 301 例が

当センター、4 例が外部施設からの登録であっ

た。重複移植 7 例を除く 298 例の原因疾患は胆

汁うっ滞性疾患 161 例（54.0％）、代謝性疾患

56 例（18.8％）、急性肝不全 51 例（17.1％）、

腫瘍性疾患 12 例（4.0％）、血管性病変 9 例

（3.0％）、肝細胞性疾患（肝硬変）7例（2.3％）、

その他 2例（0.7％）であった。移植時の年齢分

布は 1歳未満 139 例（46.6％）、1～3 歳未満 62

例（20.8％）、3～5 歳未満 23 例（7.7％）、5

～10 歳未満 42 例（14.1％）、10 歳以上 32 例

（10.7％）と半数近くが 1 歳未満であった。グ

ラフトは 290 例が生体肝、脳死肝が 8 例（複数

回移植例を除く）であった。血液型適合度は一

致 181 例（60.7％）、適合 66 例（22.1％）、不

適合 51 例（17.1％）であった。 

全登録例 305 例のうち、転帰情報が不明の例

を除く 253 例の累積生存率は 90.1±2.1％（95％

信頼区間 85.1～93.4％）であった（図 1）。死

亡例の内訳は敗血症 16 例、慢性拒絶反応 1例、
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肝不全 1 例、手術合併症 1 例、原病再発 1 例、

肺線維症による呼吸不全 1 例、RDS 1 例、悪性

腫瘍 1 例であった。また、追跡調査で身長、体

重のデータが得られた 17 例では、身長が-2SD

以下の例が 3/17 例（17.6％）、体重が±2SD を

超える例が 2/17 例（11.8％）に認めた。 

QOL データを得た 77 例のうち、59 例（76.6％）

すなわち 3/4 以上の症例で常時の就労・就学（学

齢期以前では正常な成長）であった。それ以外

の 18 名の現状は、入院中 5例、パートタイムの

就労/常時の就学不能（学齢期以前では成長低

下）が 4例、不明 9例であった。 

 

D．考察 

小児肝移植データベースの特徴として、小児

肝移植医療の実態把握のみならず、肝移植後の

フォロ-アップデータ評価項目を充実させた点

が挙げられる。本分担研究で、途中解析の段階

ではあるが、肝移植後のQOL(成長発達への影響、

就学(就労)状況)が明らかとなり、本データベー

スの目指す臨床的意義が示唆された。 

近年、集学的治療の進歩で劇症肝不全を含め

た難病希少疾患の生命予後は飛躍的に改善して

きた。更なる QOL の改善のためには精度の高い

フォロ-アップデータの集積が望まれる。この情

報を患者家族に還元することで、退院後の生活

指導や教育および福祉への情報提供が図られ、

包括的な患者支援に繋がることが期待できる。 

 

E．結論 

 平成25年1月から開始された小児肝移植のオ

ンライン登録は 305 例の登録（レシピエント）

が得られている。今後さらに登録を促進するこ

とによって、小児における肝移植の実態解明に

有用なデータベースの構築が期待される。 
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H．知的財産権の出願・登録状況(予定を含む) 

１．特許取得 

なし。 

 

２．実用新案登録 

なし。 

 

３．その他 

なし。 
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図 1． 肝移植症例の累積生存曲線 

生存率を原疾患別にみると、胆汁うっ滞性疾患 93.3±2.2％（87.5～96.5％）、代謝性疾患 93.4

±3.7％（81.0～97.8％）、急性肝不全 79.9±7.2％（61.0～90.3％）、腫瘍性疾患 37.5±28.6％（1.1

～80.8％）、血管性疾患 85.7±13.2％（33.4～97.9％）、肝細胞性疾患（肝硬変）・その他 100％

であった。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 2． 原疾患別の累積生存曲線 
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