
研究要旨 

クロウ・フカセ症候群は、形質細胞異常と血管内皮増殖因子（VEGF）の異常高値を

基盤に多発ニューロパチー・臓器腫大等の多彩な症状を呈する稀少難治性疾患である。

本研究ではクロウ・フカセ症候群の全国調査及び症例登録システム構築を行った。クロ

ウ・フカセ症候群の有病者数・治療実態・予後等の現状を明らかにするとともに、将来

的には症例登録システムを活用した臨床試験の実施を目指す。 

平成 27 年度は、前年度に引き続き、全国調査の実施と症例登録システムの構築を進

めた。年度内に、全国調査・症例登録システム構築とも完了した。全国調査結果は厚生

労働行政に資する研究成果として、学術誌への近日中の公表を目指している。 
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Ａ.研究目的 

 クロウ・フカセ症候群は形質細胞異常と血管内

皮増殖因子（VEGF）の異常高値を基盤とした稀

少難治性全身性疾患である。骨髄腫治療の応用に

より、予後は劇的に改善し、疾患の認知度も大幅

に向上した。それに伴い、軽症例・非典型例の存

在が認識され、疾患概念・自然歴の理解に大きな

変化が生じつつある。早期診断並びに新規治療の

有効活用には、疾患概念・自然歴を改めて確立し

た上で、診断基準・重症度分類・治療指針を整備

する試みが必要不可欠である。本研究は、クロ

ウ・フカセ症候群の全国調査・症例登録システム

構築を行う。現在の有病者数、治療の実態を明ら

かにするとともに、診断基準・重症度分類の作成

を目的とする。将来的には適切な診療指針の作成

につなげる。 

 

Ｂ.研究方法 

１．全国調査 

前年度に全国調査実施計画を立て、本年度はそ

れに基づき、全国調査を実施した。計画は生物統

計家の指導の下で立案した。 

難病の全国疫学調査の手順に基づき、 一次調査

及び二次調査を行った。調査対象は、全国の血液

内科専門医、神経内科専門医の在籍する施設を対

象に、2014 年 8 月～2015 年 7 月の期間に診療を

したクロウ・フカセ症候群の患者とした。一次調

査により患者数を推計し、二次調査により臨床症

状・自然歴 （発症から治療開始までの経過）・検

査結果 （VEGF 値等）・治療内容・予後等の臨床

疫学像の把握を目指すことにした。得られたデー



タを 2003 年の全国調査結果と比較し、この 10 年

間の変化についても検討する。 

２．症例登録システム構築 

千葉大学医学部附属病院に事務局を設置した。続

いて、症例登録システムに関する一般向けの情報

公開を行った。本システムは登録を希望する患者

本人が主治医の協力を得て登録する仕組みであ

る。初回登録後は、年に 1 度の情報更新を行う。

また、システムを通じて、新しい臨床試験の情報

を登録患者に通知する機能も果たす。 

(倫理面への配慮) 

本研究はヒトを対象とする医学系研究に関する

倫理指針を遵守して行う。 

 

Ｃ.研究結果 

 平成 26 年度に作成した全国調査・症例登録シ

ステムの計画書を改訂し(資料 1、資料 2)、これに

そって研究をすすめた。  

１．全国調査 

平成 27年 8月～9月に全国調査の一次調査を実

施した。（資料 3）血液内科専門医のいる施設は

1353 施設あり、769 施設から回答をえた。（回答

率 56.8%）患者がいると回答した施設は 83 施設で

あった。神経内科専門医のいる施設は、2375 施設

あり、1164 施設から回答をえた。（回答率 49％）

患者がいる施設は 78 施設であった。 

 一次調査で患者がいると答えた施設に対し平

成 28 年 1 月～2 月に二次調査を行った。一次調査

で返信のあった施設に対し、合計 377 症例分の調

査票を送付し、184 例分の回答をえた。今後、得

られたデータを解析の予定である。 

２．症例登録システム構築 

データベースを作成し、症例登録システムを稼

働させた。今後、登録症例の集積を継続する。 

Ｄ.考察 

本研究成果により、クロウ・フカセ症候群の有

病率・自然歴・予後等が明確になり、今後の治療

指針の作成に大きく貢献する可能性がある。また、

症例登録システムを臨床試験のリクルートに活

用することで、新規治療開発が加速する可能性が

ある。骨髄腫領域では今後も新規治療薬の開発が

進む見込みであり、それに伴い本症候群への応用

も期待される。本症候群のさらなる予後改善には、

新規治療の適切な臨床試験・治験の実施が必要不

可欠であり、本研究はその第一歩となりうる。 

 

Ｅ.結論 

 クロウ・フカセ症候群の全国調査並びに症例登

録システム構築を行った。今年度は全国調査の研

究計画（資料 1）および症例登録システムの研究

計画（資料 2）を改訂した。さらに全国調査一次

調査および二次調査を実施し、全国調査の集計

（資料 3）を行った。二次調査の結果については

現在解析中である。症例登録システムの構築につ

いては、運営組織体制（資料 4）、運用体制（資料

5）、データ管理体制（資料 6）を確立し、症例登

録システムに用いるホームページ等を作成した。 
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Ｈ.知的財産権の出願・登録状況 

1.特許取得 

なし 

2.実用新案登録 
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3.その他 

なし 
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