
1 
 

厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
総括研究報告書 

 
「難治性腎疾患に関する調査研究」 

 

責任研究分担者 

丸山 彰一    名古屋大学大学院医学系研究科・腎臓内科・准教授 

 
研究分担者 
横山 仁 金沢医科大学医学部・腎臓内科学・教授 
旭 浩一 福島県立医科大学医学部・生活習慣病・慢性腎臓病(CKD)病態治療学講座・准教授 
長田 道夫 筑波大学医学医療系・腎・血管病理学・教授 
安藤 昌彦 名古屋大学医学部附属病院・先端医療・臨床研究支援センター・准教授 
服部 元史 東京女子医科大学・腎臓小児科・教授 
柏原 直樹 川崎医科大学・腎臓・高血圧内科・教授 
川村 哲也 東東京慈恵会医科大学附属病院・臨床研修センター・教授 
鈴木 祐介 順天堂大学医学部・腎臓内科・准教授 
山縣 邦弘 筑波大学医学医療系・臨床医学域腎臓内科学・教授 
杉山 斉 岡山大学大学院医歯薬学総合研究科・慢性腎臓病対策腎不全治療学・教授 
猪阪 善隆 大阪大学大学院・老年・腎臓内科学・准教授 
坪井 直毅 名古屋大学大学院医学系研究科・腎臓内科・講師 
武藤 智 帝京大学医学部・泌尿器科・准教授 
堀江 重郎 帝京大学医学部・泌尿器科学講座・教授 
岩野 正之 福井大学医学部・腎臓病態内科学・教授 
成田 一衛 新潟大学大学院医歯学総合研究科・内部環境医学講座・教授 
岡田 浩一 埼玉医科大学医学部・腎臓内科・教授 
本田 雅敬 東京都立小児総合医療センター・院長 
藤元 昭一 宮崎大学医学部医学科・血液・血管先端医療学講座・教授 
要 伸也 杏林大学医学部・第一内科・教授 
柴垣 有吾 聖マリアンナ医科大学・腎臓高血圧内科・教授 
望月 俊雄 東京女子医科大学・第四内科・講師 
 

 
研究要旨  

種々の腎疾患のうちで本研究課題が対象とする4疾患（IgA腎症、急速進行性糸球体腎炎、

ネフローゼ症候群、多発性嚢胞腎）は、これまで進行性腎障害調査研究班の活動により疾

患概念が明確にされてきたが、依然として治療法は確立されておらず、腎予後・生命予後

は良好とは言えない。これまでの研究班の成果として、本年度事実上わが国で初めてとな

るエビデンスに基づく診療ガイドラインを公表した。今後、この診療ガイドラインの普及

と診断基準・重症度分類・治療指針の検証（日本人の臨床データの収集と諸外国のガイド

ラインとの比較を含む）を通じた診療ガイドラインの改訂は、疾患のアウトカム改善のた

めに極めて重要な課題である。また、我々はウエブを活用した腎疾患登録システムを日本

腎臓学会との連携で立ち上げてきたが、これまで予後の追跡は必ずしも十分ではなかっ

た。今回は、より正確に予後調査ができるようレジストリーシステムの改良、レジストリ

ーから希少疾患を拾い上げ解析するシステムの構築を計画した。並行して、従来進めてい

るDPCデータベースを活用した実態把握も行った。さらに日本小児腎臓病学会とも連携し、



2 
 

小児期からの移行(Transition)症例についても調査研究対象とし、移行(Transition)に関

する診療ガイドラインの新規作成を目指した。本研究は、研究目標を達成するために効率

的な研究組織を構築して研究を進め、その成果を政策提言や双方向的な情報発信を行い、

その成果を社会に還元しようとするものである。このような取り組みは世界的にも例がな

く、本研究は極めて独創性の高い研究である。 

 
 

Ａ．研究目的 

対象重点４疾患（IgA腎症、急速進行性糸

球体腎炎、ネフローゼ症候群、多発性嚢胞腎）

について、①これまでの研究で確立したウ

エブ疾患登録のシステム改良による予後追

跡、②Mindsの作成手順に則った形ですでに

作成した診療ガイドラインの臨床現場への

普及、③同ガイドラインの検証と改訂、④

疾患ごとのコホート（二次研究）の推進、

⑤小児期からの移行(Transition)の調査研

究および診療ガイドラインの作成、⑥研究

成果を、社会・患者と双方向的に共有する

ための啓発活動（ホームページの充実など）。

さらに⑦３年間の研究から得られた研究成

果をもとにリサーチクエスチョンの立案と

政策提言。以上を研究目的とした。 

 

Ｂ．研究方法 

＜研究班全体組織図の設立＞ 

研究組織は、研究班全体を統括する「研究

管理推進委員会」のもとに「疾患登録・調

査研究分科会」と「診療ガイドライン分科

会」の２つの分科会を置き、それぞれに分

科会責任者を定めた（2014年度）。「疾患

登録・調査研究分科会」はさらに疾患登録・

調査研究分科会および重点４疾患（IgA腎症、

急速進行性糸球体腎炎、ネフローゼ症候群、

多発性嚢胞腎）の各ワーキンググループ(WG)

に、「診療ガイドライン分科会」も同じく

重点４疾患ガイドラインワーキンググルー

プ(GL-WG)に細分化され、それぞれ責任研究

分担者のもとに研究分担者、協力者による

研究グループを組織した。移行医療に関し

ては疾患登録・調査協力、診療ガイドライ

ン両分科会の下にWG、GL-WGを設置した。（研

究組織図） 

「研究管理推進委員会」は研究代表者が委

員長を務め、委員は各分科会責任分担研究

者・臨床疫学者・事務局で組織され、予め

定めた研究計画の進捗状況のチェックと分

科会へのサポートを行うとともに、社会へ

の情報発信についても事務局を通じてこれ

を企画・実行した。疫学者による臨床研究

プロトコールの確認ならびに研究支援のも

と遂行された研究成果進捗状況は、年3回分

担研究者全員による会議の場において逐一

報告された。また、本研究班で明確にでき

なかった課題を班内外の専門家の意見を広

く聴取しリサーチクエスチョンとして抽出

した。 

 

＜疾患登録・調査研究分科会＞ 

「日本における難治性腎疾患の実態解明：腎生

検レジストリーを用いた検討及び疫学調査」

腎臓病総合レジストリーに 2007 年より 2015

年 12 月までに 31,620 件が登録された。この

内2015年 6月までに登録され解析のためのデ

ータークリーニングが実施された 29,495 例

（JRBR 26,535 例；JKDR 2,157 例；糖尿病, 

JDMCS 508 例；慢性腎臓病/保存期腎不全；

CKD/CRF 294 例）より血清クレアチニンによる

推算糸球体濾過率(eGFRcr)の判定が可能であ

った 25,668 例を抽出し、登録レジストリー別

の臨床評価および CGA 分類に基づくリスクを

検討した。さらに登録における臨床病理学的

問題点と重点疾患の疫学調査を実施した。 

「重点疾患 2014 年度新規受療患者数調査なら

びに経年的推移の検討」 
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2015 年 10 月より日本腎臓学会指定研修施設

（日腎研修施設）、日本泌尿器科学会の教育

基幹施設に所属する診療科、日本小児腎臓病

学会代議員が在籍する診療科など、わが国の

腎疾患診療の基幹診療科1753診療科を対象に

アンケート調査を実施し、各診療科における

重点疾患の2014年度新規受療者数ならびに腎

生検年間実施状況等を調査し、稀少疾患の把

握、疾患別新規受療患者数の推定と過年度調

査との比較検討を行った。 

 

1.IgA 腎症ＷＧ 

「IgA 腎症の腎病理所見と予後の関連に関す

る前向きコホート研究（J-IGACS）」 

本研究は、新たな予後分類（組織学的ならび

に臨床的重症度、透析導入リスク層別化）の

妥当性の検証とさらなるブラッシュアップを

目的としている。新規症例登録の締め切り日

を平成27年8月末日と参加施設に周知したが、

9 月 2 日にも 2 症例の登録がありこれをもっ

て新規登録を打ち切った。最終的な参加施設

は 51 施設、総登録症例数は 1,132 例であり、

臨床的重症度により層別化し、血清 Cr の 1.5

倍化をエンドポイントとして累積イベント発

生率を解析した。 

「IgA 腎症の治療法と予後との関連に関する

後方視的な多施設大規模研究」 

全国 49 施設の協力の下、2002 年より 2004 年

までの3年間に初回腎生検で診断された18歳

以上の IgA 腎症患者登録 1,174 症例のうち、

解析可能な 1,088 症例を対象とした。扁摘・

ステロイドパルス療法群、ステロイドパルス

単独療法群において、血清 Cr の基礎値からの

1.5 倍増および 2.0 倍増の累積イベント発生

率について解析を行った。 

「IgA 腎症における病理組織分類（Oxford 分

類）を用いた予後予測モデルの構築 ～国際共

同研究～」 

Oxford 分類を元にした予後予測モデルを構築

し、複数のコホート研究における検証を行う

ことを目的としている。腎生検時、経過観察

時それぞれに観察項目を設定し、データの収

集を行った。一次エンドポイントは eGFR の

50%減少もしくは末期腎不全への進展とし、腎

生検からのエンドポイントまでの経過時間に

ついて Cox 比例ハザードモデルを用いた予後

予測モデルを構築を目指し、計 600 例の登録

が見込まれている。Oxford 分類を元にした予

後予測モデルの構築および検証を目標とした

国際共同研究に参画し、症例集積を開始して

いる。 

「IgA 腎症病理班」 

前向き研究の病理診断：平成 27 年度は

J-IGACS 登録 146 症例についてバーチャルス

ライドを取得し、前年度取得したものを含め

て、189 例について、5名の腎病理医による評

価を行い、組織学的重症度分類を決定した。 

病理診断の病変に対する 5 人の病理医の再現

性：日本の IgA 腎症症例において Oxford 分類

の各病変(日本組織学的重症度分類 JHG 分類

でも使用)の再現性を 5 人の病理医間で検証

した。 

腎生検時の臨床データと各病変頻度の相関：

腎生検時の臨床データと各病変頻度の相関を

検討した。 

JHG 分類と Oxford 分類の腎機能予後ならびに

蛋白尿予後の識別能力：IgA 腎症の組織学的

重症度分類（JHG 分類）（lumped system）と

Oxford 分類(MEST)(split system)を用いて

IgA 腎症分科会前向き多施設共同研究の 411

例を分類し、それぞれの分類の腎機能予後な

らびに蛋白尿予後の識別能力について比較検

討した。 

IgA 腎症における扁桃摘出術とステロイドパ

ルス療法の有効性：扁摘とステロイドパルス

併用群とステロイドパルス単独群の無作為前

向きコントロール研究を行った。 

 

2.急速進行性糸球体腎炎ＷＧ 

「ANCA 関連血管炎・急速進行性糸球体腎炎の
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寛解導入治療の現状とその有効性と安全性に

関する観察研究（RemIT-JAV-RPGN）」 

難治性腎疾患研究班、難治性血管炎研究班と共

同に所属する全国 48 施設が参加し、平成 23 年

春～平成 25年 12月の期間に症例登録を進めた

（目標登録症例数 250 例）。生体試料を含む各

サンプルをバンク化した（血清、尿、RNA、腎

生検バーチャルスライド、呼吸器画像）。 

「RPGN アンケート調査」 

平成 21-23 年度の新規受療した RPGN 症例の調

査を実施。一次調査で RPGN 新規受領患者あり

と回答のあった 289 診療科を対象に、郵送での

アンケート調査を実施。 

「JKDR/JRBR 登録 RPGN 症例の臨床病理学的解

析」 

平成 19～27 年の期間に JKDR/JRBR に登録され

たRPGN症例を抽出し、登録症例数の経年変化、

臨床病理学的パラメーターの関連性の検討を

行った。 

 

3.ネフローゼ症候群ＷＧ 

難治性ネフローゼ症候群は、腎疾患の中でも

最も治療が困難な疾患群と言える。また、本

研究を進める中で、本邦のネフローゼ症候群

には海外からの報告とは違う臨床的特徴があ

ることがわかってきた。本研究では、ネフロ

ーゼ症候群の診断および治療をより確実かつ

安全なものにするために疫学調査とその解析

を行った。厚生労働省平成 22 年度進行性腎障

害に関する調査研究で改定されたネフローゼ

症候群の治療効果判定基準に基づいて、日本

ネフローゼ症候群コホート研究（JNSCS）を行

った。JNSCS には有効症例数 396 例の一次性

ネフローゼ症候群が登録された。JNSCS は、

微小変化型ネフローゼ症候群の前向きコホー

トとしては世界最大である。また、日本の膜

性腎症のコホートとしても過去最大である。

上記登録患者のうち、腎生検前に治療開始と

なった症例などを除いた 380 名の一次性ネフ

ローゼ症候群を解析対象とした。 

また、JNSCSの外的妥当性を検討するために、

日本腎臓学会のレジストリーである J-RBR と

の年齢分布について比較を行った。JNSCS-Ex

研究として追跡調査期間をさらに 5 年間延長

して予後調査を行うこととし、各施設におい

て倫理申請を行い、追跡調査を開始した。ま

た、JCNS-In 研究として J-CKD-DB 研究と連携

し、電子カルテから直接データを抽出するシ

ステムであるコホートメーカーを開発してい

る。さらにネフローゼ症候群をきたす希少疾

患についてもレジストリー登録を行うことと

し、MPGN について解析を行った。 

 

4.多発性嚢胞腎ＷＧ 

「多発性嚢胞腎患者全国登録による多施設共

同研究」 

多施設共同中央登録による前方向コホート研

究であり 2.5 年の登録期間が 2012 年 6月に終

了した。追跡期間は最終登録後 5年、2017/6/30

までである。 

「常染色体優性多発嚢胞腎(ADPKD)患者を対象

とした肝嚢胞に関する QOL 調査」 

CT もしくは MRI で、肝嚢胞が肝実質の 25%以上

であると主治医が判断したADPKD症例を対象と

し、肝切除あるいは肝移植手術施行例、20 歳未

満を除外基準とした。多施設共同前向き観察研

究（現在 6施設、登録数 64 例）（疫学分科会と

の共同研究）であり、 frequency matching、

年齢・性別・CKD ステージを考慮したマッチン

グ方法を採用した。QOL 調査方法(調査票、調査

時期、郵送方式の採用)、エンドポイントの定

義（総合点数、各下位尺度点数）、サンプルサ

イズ計算（肝嚢胞占拠割合による QOL スコア差

の効果量を仮定）、共変量の選定（QOL 評価時点、

評価時点と直近の肝嚢胞占拠割合の交互作用、

性別、年齢、CKD ステージ）を行った。以上を

もとに統計解析計画作成、FACT-Hep及び FANLTC

調査票を用いた多施設共同前向き観察研究を

計画した。 

 

5.移行(Transition)WG 

2014 年 10 月に、日本腎臓学会評議員、日本
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小児腎臓病学会代議員、日本小児泌尿器科学

会評議員が在籍する診療科に対してアンケー

ト調査を行った。一次調査として、2014 年 9

月末の時点での成人期（20 歳以上）に達した

C-CKD 患者の有無と移行プログラムや移行メ

ディカルスタッフの有無を、そして C-CKD 患

者ありの診療科に対しては二次調査として、

これら症例の原疾患、転科時の年齢や転科の

契機、転科できていない症例ではその理由、

そして最終学歴や調査時点での就労状況など

を調査した。 

 

＜診療ガイドライン分科会＞ 

本研究班の前身にあたる難治性疾患克服研究

事業進行性腎障害に関する調査研究により、4

疾患（急速進行性糸球体腎炎、IgA 腎症、ネフ

ローゼ症候群、多発性嚢胞腎）それぞれの診療

ガイド（2012 年）、エビデンスに基づく診療ガ

イドライン（2014 年）が発行されている。本分

科会では、これらの評価と Up-to-date な改訂

作業を行う。加えて、小児から成人（小児科-

内科）へのトランジションに関するガイドライ

ンを作成する。2014 年度は、それぞれのメンバ

ーの決定と作業体制の確立を行い、ガイドライ

ン作成における Minds の新指針、AGREEII によ

る評価、臨床的な質評価（Quality Indicator, 

QI）について、講演会、勉強会などを通して意

思統一を図った。2015 年度は日本医療機能評価

機構Mindsからの現行ガイドラインに対する評

価を受領し、次回全面改訂における改善点を確

認した。また診療や教育現場での利用状況や評

価についてアンケート調査を実施した。さらに

日本腎臓学会および日本医療情報学会の共同

事業として構築される慢性腎臓病統合データ

ベース（J-CKD-DB）を活用した QI 調査に向け

て、各疾患毎に測定する推奨項目を選定した。

小児から成人への移行（トランジション）につ

いては、ステートメントの形で発表した。4疾

患の新たな CQ を決定し、文献検索を行ってい

る。 

 

Ｃ．研究結果 

＜疾患登録・調査研究分科会＞ 

「日本における難治性腎疾患の実態解明：腎生

検レジストリーを用いた検討及び疫学調査」 

重点疾患である IgA 腎症は 7,969 例（30.0%）

が登録されていた。ネフローゼ症候群は臨床診

断および検査成績より 7,480 例（28.2%）が抽出

され、うち腎生検は 6,857 例（91.7%）に施行さ

れていた。また，急速進行性腎炎症候群は 1,641

例（6.2%，腎生検施行 1,546 例, 94.2％）であ

り、多発性嚢胞腎（PKD）は 397 例（1.5%）が登

録されていた。これらの eGFR からの CGA 分類 G 

stage では、G1 4,169 例(16.2%)，G2 8,017 例

(31.2%)，G3a 4,567 例(17.8%)，G3b 3,905 例

(15.2%)，G4 2,834 例(11.0%)，G5 2,176 例(8.5%)

であった。また、CGA 分類による高リスク（赤）

は、判定可能であった 18歳以上 22,536 例中

9,935例(44.1%)および年齢層別解析を実施した

20歳以上21,984例中9,895例(45.0%)であった。

登録カテゴリー別では，JRBR 20,398 例中 8,915

例(43.7%)，JKDR 1,300 例中 769 例(59.2%)，DM 

202 例中 136 例(67.3%)，CKD/CRF 84 例中 75 例

(89.3%)であった。それぞれの主な臨床診断は、

JRBR では慢性腎炎とネフローゼ症候群が約 2/3

を占めた。さらに JKDR では RPGN と代謝性疾患

が増加し、CKD/CFR では代謝性疾患が約 1/4 を

示した。 

「重点疾患 2014 年度新規受療患者数調査な

らびに経年的推移の検討」 

2015年 12月までに587診療科（内科242科、

小児科 85 科、泌尿器科 235 科、その他 6科）

から有効な回答を得た(回収率 32.4%)。アンケ

ート回答診療科における 2014 年度の重点疾患

新規受療患者は、IgA 腎症(IgAN) 2546 例、急

速進行性糸球体腎炎(RPGN) 1005 例（MPO-ANCA

型 63.2%、PR3-ANCA 型 4.7%（47 例）、抗 GBM

抗体型 6.1%(61 例)）、難治性ネフローゼ症候群

(NS) 384 例（MCNS 28.4%、MN 38.5%、FSGS 15.9%、

MPGN 8.9%）、多発性嚢胞腎(PKD) 1781 例(ADPKD 

1.8%(32 例))、腎生検施行数は 10166 例であっ

た。日腎研修施設におけるアンケート回収率、

回答施設の病床数カバー率より推計した 2014

年度の日腎研修施設全体における新規受療患

者はそれぞれ IgAN 約 5400-5900 例、RPGN 約
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2200-2400 例、難治性 NS 約 800-900 例、PKD 約

2600-2900 例、腎生検施行数は約 20000-22000

例と推計された。新規受療患者数の 2007 年度

からの経年的推移は RPGNで 2011 年度以降顕著

であった増加傾向がやや鈍化し、PKD で 2014 年

度の増加が目立った。J-RBR/J-KDR への参加登

録済の診療科における、重点疾患の病因・病型

分類の構成比は回答を寄せた全診療科ならび

に日腎研修施設教育責任者在籍診療科のそれ

と明らかな乖離はなかった。 

 

1.IgA 腎症ＷＧ 

「IgA 腎症前向きコホート研究（J-IGACS）」 

追跡データが入手できた 542 例の解析では、血

清 Cr が基礎値の 1.5 倍に達した症例は、低リ

スク群で 212 例中 2例（0.9％）、中等リスク群

で 192 例中 5例（2.6％）、高リスク群で 99 例

中 7例（7.1％）、超高リスク群 39 例中 12 例

（30.8％）であった。血清 Cr の 1.5 倍化をエ

ンドポイントとした累積イベント発生率には 4

群間で有意差が認められた。平均 38.9 ヶ月の

追跡期間における血清 Cr 値の 50％増加の累積

イベント発生率は、低リスク群に比べて高リス

ク群および超高リスク群で有意に高く、本予後

分類の妥当性が示された。 

「IgA 腎症の治療法と予後との関連に関する後

方視的な多施設大規模研究」 

解析可能な 1,088 症例において、傾向スコアに

より、臨床的背景をマッチさせた検討を行った。

扁摘・ステロイドパルス療法群における血清 Cr

の基礎値からの 1.5倍増および 2.0倍増の累積

イベント発生率は、ステロイドパルス単独療法

群に比べて有意に低値であった。したがって、

後方視的研究の結果から、扁摘・パルス療法は

ステロイドパルス療法に比べて、腎予後に対し

て有用であることが示唆された。 

「IgA腎症における病理組織分類（Oxford分類）

を用いた予後予測モデルの構築 ～国際共同研

究～」 

平成 28 年 1月末現在、7施設が参加予定であ

り、2施設 208 例についてはデータ収集、デー

タクリーニングが完了している。残り 5施設に

ついても順次登録作業を行っており、計 600 例

の登録が見込まれている。Oxford 分類を元にし

た予後予測モデルの構築および検証を目標と

した国際共同研究に参画し、症例集積を開始し

た。順次症例登録を行っており、成果が期待さ

れる。 

 

「IgA 腎症 WG 病理班」 

前向き研究の病理診断：平成 27、28 年度登録
189 例のバーチャルスライドについて、5 名の
腎病理医による評価を行い、組織学的重症度分
類を決定した。 
病理診断の病変に対する 5 人の病理医の再現
性：各病変の定義は再現性が良いが、Oxford 分
類の予後に関係する 4病変(MEST)のうち Eおよ
び Sの再現性は不良であり、これらの定義を再
検討する必要があることを論文にまとめた。 
腎生検時の臨床データと各病変頻度の相関： 
eGFR はメサンギウム増殖とも弱い相関がみら
れたが、主に慢性病変と有意な相関がみられた。
蛋白尿は急性・慢性病変ともに有意な弱い相関
がみられ、特に小児患者では急性病変との相関
を認めた。 
JHG分類とOxford分類の腎機能予後ならびに蛋
白尿予後の識別能力： JHG 分類は腎機能予後な
らびに蛋白尿改善の予測に関して、早期から進
行期のコホートに対応できる適応性を持って
いた。一方、split system の Oxford 分類は IgA
腎症の進行期にのみ適応することを明らかに
した。 
IgA 腎症における扁桃摘出術とステロイドパ
ルス療法の有効性：進行性 IgA 腎症において尿
蛋白寛解、臨床的寛解に関する治療効果は組織
障害が高度な症例で扁摘パルスのパルス単独
に対する優位性を明らかにした。 
 

 

2.急速進行性糸球体腎炎ＷＧ 

「ANCA 関連血管炎・急速進行性糸球体腎炎の寛

解導入治療の現状とその有効性と安全性に関

する観察研究（RemIT-JAV-RPGN）」 

平成 25 年 12 月 31 日で登録終了し、目標症例

250例を大きく上回る321例のANCA関連血管炎

が登録された。登録321例の疾患の内訳は、RPGN

の代表的原因疾患である顕微鏡的多発血管炎

（MPA）198 例、他、好酸球性多発血管炎性肉芽

腫症（EGPA）28 例、多発血管炎性肉芽腫症（GPA）
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53 例、分類不能型 42 例であった。登録 321 例

のうち、171 例（53%）が RPGN であり、各疾患

別の RPGN の頻度は、MPA 198 例中 144 例（73%）

と高頻度であり、続いてGPA 53例中19例（36%）、

分類不能型 42 例中 8例（19%）であり、RPGN を

呈した EGPA は含まれなかった。既報の 3つの

重症度分類（EUVAS 重症度分類、RPGN 臨床重症

度、Five-factor score 2009）と 6カ月後の寛

解率・生命予後と比較検討した。寛解率では、

各分類別の疾患群間で有意な差がみとめられ

なかった。一方、生命予後に関しては、非 RPGN

症例を含んだ検討ではあるが、RPGN 臨床重症度

の Grade 間の層別化が確認できた。 

サンプル収集に関しては、血清 247 例、尿 210

例、腎生検バーチャルスライド 81 例、呼吸器

画像245例の登録時サンプルをバンク化してい

る。腎生検病理組織に関しては、81 例中観察状

態の適した 70 例を解析対象とした。EUVAS 糸球

体組織分類の内訳は、Focal class 31 例（43.7%）、

Crescentic class 12 例（16.9%）、Mixed class 

17 例（23.9%）、Sclerotic class 10 例（14.1%）

であった。 

 

「RPGN アンケート調査」 

 平成 27 年 1月 27 日現在、110 診療科（38.1%）

より回答を得た。うち 98 診療科より RPGN 症例

ありとの回答があり、RPGN 1,021 例のアンケー

トを回収した。平成 8年アンケート調査開始か

らの累積症例数は 3,177 例に達している。診断

時の血清クレアチニン値の年次推移は緩やか

に低下傾向にあり、時代とともに早期診断が進

んでいることを示唆している。登録症例の抗体

別病型の内訳は MPO-ANCA 陽性 RPGN 651 例

（63.8%）と大半を占め、二番目はその他の RPGN 

272 例（26.6%）であった。他、抗 GBM 抗体陽性

RPGN 49 例（4.8%）、PR3-ANCA 陽性 RPGN 23 例

（2.2%）、ANCA+抗GBM抗体陽性RPGN 19例（1.9%）、

両 ANCA 陽性 RPGN 7 例（0.7%）であった。また、

臨床重症度は Grade I 319 例（31.2%）、Grade II 

529 例（51.8%）、Grade III 150 例（14.7%）、

Grade IV 23 例（2.3%）であり、平成 14-18 年

の登録症例と比較し、Grade I 症例が増加傾向

にあった。予後に関して、平成 14-18 年以前の

症例と比較し生命予後は改善していた一方で、

腎予後はむしろ悪化していた。 

「JKDR/JRBR 登録 RPGN 症例の臨床病理学的解

析」 

JKDR/JRBR で登録された患者の中で RPGN の占

める割合は、慢性腎炎症候群、ネフローゼ症候

群に次いで 6.6%（1,667/25,201 例）の頻度を

占め（図 2）、RPGN の 51.6%（860 例）を MPO-ANCA

陽性腎炎、5.3%を抗 GBM 抗体型腎炎、2.6%を

PR3-ANCA 関連腎炎を占め（3疾患で 59.5%）、

63.9%が半月体壊死性糸球体腎炎であることが

示された。3疾患は半月体形成性壊死性 GN の割

合が高く（約 90%）、 GBM・ MPO-ANCA は腎機能

低下例が多い。 MPO-ANCA では高齢者の割合が

多く（65 歳以上 72.0%）、GBM は腎機能高度低下

例の割合が高い（93.2%）。また、RPGN 症例を慢

性腎臓病のCGA分類ヒートマップに当てはめて

みると、RPGN の 92.6%（1,519/1,641 例）は高

リスク（赤ゾーン）群に該当した。 

 

 

3.ネフローゼ症候群 WG 

「日本ネフローゼ症候群コホート研究：JNSCS」 

2014 年末時点、追跡期間中央値 4.1 年（四分位

2.8-4.8）である。微小変化型ネフローゼ症候

群（157 例（41.3%））と膜性腎症（152 例（40.0%））

の頻度が高く、次に頻度が高かったのが巣状分

節性糸球体硬化症（38 例（10.0%））であり、上

記三疾患が全体の 90%以上を占めた。副腎皮質

ステロイド薬あるいは免疫抑制薬が投与され

た症例が 344 例（90.5%）と諸外国と比較して、

免疫抑制療法の投与率が高かった。 

観察期間中 23 例の死亡が観察され、うち 12 例

（52.2%）は感染症死であった。免疫抑制療法

開始時（あるいは腎生検時）の年齢≧50 歳に限

定すると、微小変化型ネフローゼ症候群の 2年

および 4年累積死亡率は 0.09 (95%信頼区間

0.12-0.17)および 0.18 (0.06-0.28)であり、膜

性腎症は 0.07 (0.03-0.12)および 0.10 

(0.05-0.16)であり、膜性腎症よりも微小変化

型ネフローゼ症候群の死亡率がやや高い傾向

が認められた。末期腎不全の発症数は 14 例

(3.7%)であった。 
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観察期間中の完全寛解発症率は、微小変化型ネ

フローゼ症候群 155 例中 147 例(94.8%)、膜性

腎症 152 例中 101 例(66.4%)、巣状分節性糸球

体硬化症 37 例中 26 例(70.3%)、その他 33 例中

20 例(60.6%)であった。また、1年経過時にお

ける完全寛解発症率は、微小変化型ネフローゼ

症候群 0.97 (0.93-0.99)、膜性腎症 0.60 

(0.61-0.77)、巣状分節性糸球体硬化症 0.77 

(0.57-0.88)、その他 0.64 (0.43-0.78)であっ

た。 

微小変化型ネフローゼ症候群(MCD)、膜性腎症

(MN)、巣状分節状糸球体硬化症(FSGS)いずれの

群においても日本腎臓学会の腎生検レジスト

リーであるJ-RBRの年齢分布とほぼ一致してお

り、外的妥当性が認められた。 

 

4.多発性嚢胞腎ＷＧ 

「多発性嚢胞腎患者全国登録による多施設共

同研究」 

271 例が登録された。男性 95 例（35%）、女性

176 例（65%）。平均年齢 52.4 歳。家族歴あり

191例（70%）、なし21例（8%）、不明59例（22%）。

腹囲は平均 81.3cm。合併症では肝嚢胞は 230

例（85%）、脳動脈瘤 47 例（17%）、心臓弁膜症

63 例（23%）を認めた。降圧療法は 216 例（80%）

に対して行われ、RAA 系阻害薬は 205 例（76%）

に投与されていた。収縮期血圧126.1 ± 14.1 

mmHg、拡張期血圧、77.4 ± 10.9 mmHg であ

った。検査所見では、クレアチニン値 1.7 ± 

1.6 mg/dl、eGFR 値 49.3 ± 27.4ml/min/1.73

㎡、両腎容積 1503.6 ± 1025.1 ml であった。

登録時 eGFR は腹囲（R2=0.059082、p=0.0014）、

両腎容積（R2=0.255351、p<0.0001）、収縮期

血圧（R2=0.048493、p=0.0003）、血清尿酸値

（R2=0.369167、p<0.0001）と有意に逆相関し、

血清 Hb 値（R2=0.261425、p<0.0001）、血清

Hct 値（R2=0.253074、p<0.0001）、血清 alb

値（R2=0.080838、p<0.0001）と有意に相関し

た。 

2016/2/1 における中間集計では、1年目 240

例（88.6%）、2年目 199 例（73.4%）、3年目

123 例（45.4%）、4年目 39 例（16.7%）が登録

終了されている。登録時をベースラインとし

て ANOVA 解析すると、腹囲（p = 0.0146）、腎

容積（p = 0.0331）、s-Cr（p = 0.0401）は有

意に増大し、eGFR（p = 0.0211）は有意に低

下したが、収縮期血圧（p = 0.6213）、拡張期

血圧（p = 0.7216）に差を認めなかった。合

併症では感染を 1年目に 6例、2年目に 3例、

3年目に 1例、4年目に 2例認めた。嚢胞出血

は1年目に6例、2年目に4例、3年目に3例、

4年目に 3例を認めた。死亡は 2年目に 1例、

3年目に 2例認めた。今回の中間集計までに

行われた治療は、腎動脈塞栓術 3例、肝動脈

塞栓術 2例であった。また末期腎不全に対す

る治療では、透析療法は 1年目 1例、2年目 6

例、3年目 4例、4年目 2例が導入され、腎移

植は 1年目に 2例、2年目に 3例に対して行

われた。降圧療法は常に約 80%の患者に対し

て行われ、そのうち約 80%の症例が RA 系阻害

薬を投与されていた。 

「常染色体優性多発嚢胞腎(ADPKD)患者を対象

とした肝嚢胞に関する QOL 調査」 

対象群 54 例、コントロール群 57 例の登録が終

了した。登録時 QOL 調査では FACT-Hep 55.8±

11.1 点（0-72 点）、FANLTC 72.6±13.9 点（0-104

点）であった。FANLTC（p=0.0499）、FACT-Hep

（p<0.0001）いずれも対象群とコントロール群

の間で有意差を認めた。経年変化を 1年後（n = 

102）、2年後（n = 97）、3年後（n=49）まで確

認した。包括的 QOL の経年変化は、p = 0.0329

と肝嚢胞が大きい症例群の方が有意なQOLの低

下を認めた。しかし、肝嚢胞の割合が 0-24%、

25-50%、50-75%、75%以上の 4群で比較すると、

75%以上の群が他の群と比べて有意な QOL 低下

を認めた。肝特異的QOLも同様な結果であった。 

 

5.移行(Transition)WG 

回収率は、一次調査は 51.9%(208/401 診療科)、

二次調査は 80.1%(117/146 診療科)であり、合

計3138名のC-CKD患者の臨床情報が得られた。

移行プログラムや移行メディカルスタッフを

有している診療科は極めて限定的であった。
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転科できない主な理由は、患者や家族が望ま

ない、小児医療サイドが転科を決断できな

い・転科に無関心などであった。移行医療の

対象となる小児腎泌尿器疾患は多岐にわたる

ことが明らかとなり、なかでも IgA 腎症、微

小変化型ネフローゼ症候群、先天性腎尿路奇

形の頻度が高かった。 

 

＜診療ガイドライン分科会＞ 

現行ガイドラインは会員に十分浸透しており、

診療の参考になっていると思われた。一方、情

報量が多すぎる、読み込むための時間がないな

どの問題点も指摘された。Minds の評価は概ね

良好（全体評価 63〜67％）であったが、いくつ

かの改善できる（すべき）点を指摘された。特

に、“適用対象者となる集団(患者等)の視点や

希望に関する情報をどのように集めたか。また

その内容をどのようにガイドラインに反映し

たか。” “ガイドラインの推奨の適用にあた

って考慮すべき資源(医療費)”、および“本ガ

イドラインの作成に関わった人の利益相反の

開示および利益相反があった場合の対応”につ

いて、指摘を受けた。 

各疾患の新規（追加）クリニカルクエスチョン

（CQ）を確定し、文献検索を行った。 

 

 

Ｄ．考察 

＜疾患登録・調査研究分科会＞ 

「日本における難治性腎疾患の実態解明：腎生

検レジストリーを用いた検討及び疫学調査」 

今回の検討では、重点疾患を中心とする腎臓病

における CGA 分類の高リスクを登録カテゴリー

別に評価したが、非腎生検例を中心とする登録

では、より腎機能障害が進行した状態で登録さ

れていた。 

また、高リスクのそれぞれの登録における主な

臨床診断は、JRBR では重点疾患である IgA 腎症

を主とする慢性腎炎と一次性疾患を主とするネ

フローゼ症候群が約 2/3 を占めた。さらに JKDR

では RPGN と代謝性疾患が増加し、CKD/CFR では

代謝性疾患が約 1/4 を示した。  

以上より、重点疾患はより重度の状態を示すこ

とが明らかとなった。 

このように非腎生検例登録では、重点疾患であ

る RPGN およびネフローゼ症候群と診断され，か

つ腎機能低下がより進行した状態である実態が

明らかとなった。 

また、年齢層が進むにしたがって高リスクの比

率は増加し、とくに高齢者では高率であること

が示された。高齢者ネフローゼ症候群では，調

査報告したように、いずれの基礎疾患において

も、臨床的に腎機能低下・低アルブミン血症・

高度尿蛋白を示した。一方、治療反応性は保た

れていたが、寛解の遅延とともに感染症などの

合併症に留意する必要があり、高リスク患者で

あることを反映している。 

以上より重点疾患（IgA 腎症，RPGN，ネフロー

ゼ症候群），特に高齢者は，より糸球体係蹄障

害が進行した状態で登録されていた．また，非

腎生検例・DM・CKD/CRF 登録では，わが国の慢

性維持透析導入者の半数以上を占める代謝性疾

患（DM）および腎硬化症の比率が増加すること

も明らかとなった．今後，超高齢者を含む重点

疾患の実態をより詳細に把握する事により，高

リスク腎臓病の早期発見・治療を念頭に置いた

腎疾患診断・診療指針の検討が必要と考えられ

た．さらに，疫学調査から示された患者数動向

の変化に関して，その要因を J-RBR/ J-KDR， DPC

等の調査手法により相互補完しながら検証し，

継続的に観察すべきと考えられた． 

「重点疾患 2014 年度新規受療患者数調査なら

びに経年的推移の検討」 

本年度のアンケート調査は例年とほぼ同様の

対象に対し、例年と全く同じ調査項目に新たに

難治性 NSにおける MPGNの新規受療患者数を追

加して実施した。新規受療患者数推計の基礎と

なるアンケート回収率、回答施設の病床カバー

率、施設（病床）規模の分布はここ数年大きな

変動はなく母集団の特性は安定していると考

えられる。 

重点疾患の新規受療患者数とその動向は、RPGN

で 2011 年度以降続いていた新規受療患者数の

推計値の比較的明瞭な増加傾向がやや鈍化し

たことが示唆された。また PKD は 2014 年度か
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ら前年度に比べ明らかな増加を示し、2014 年の

トルバプタンの保険収載に伴う専門医療機関

への患者アクセスが増加したことが要因とし

て考えられた。IgAN、 NS はほぼ横ばいと考え

られた。  

引き続き今後の患者数動向を注視してゆくこ

とで、重点疾患の指定難病への追加や重点疾患

に対する各種新規治療の発展などの影響及び

難病申請から把握される患者数との関連の検

討も含め、腎臓領域の難治性疾患の診療実態の

把握に資するデータを得られる可能性がある。 

稀少疾患は抗 GBM 抗体型 RPGN が 61 例、ARPKD

が集計上 32 例把握され、今後の二次調査の際

に有用な基礎データが蓄積されたと考えられ

る。 

J-RBR/J-KDR 参加登録済診療科における重点

疾患の病因・病型分類の構成比は本年度調査に

おいても全回答診療科ならびに日腎研修施設

教育責任者在籍診療科のそれと概ね一致し、全

体との乖離は無いことが改めて確認された。 

 

1.IgA 腎症ＷＧ 

「IgA 腎症前向きコホート研究（J-IGACS）」 

平均 35～43 か月間の経過観察において、腎生

存率（血清 Cr の 1.5 倍化）は透析導入リスク 4

群間、C-Grade3 群間、H-Grade4 群間で有意差

を示し、低リスク群、 C-GradeⅠ、H-GradeⅠ

に比べて他群の腎生存率が有意に低かった。 

蛋白尿の寛解率は透析導入リスクの 4群間、

C-Grade の 3 群間、H-Grade の 4 群間で有意差

を示し、低リスク群、C-GradeⅠ、H-GradeⅠで

いずれも 70-80％と高い寛解率が得られていた。 

「IgA 腎症の治療法と予後との関連に関する後

方視的な多施設大規模研究」 

扁摘・パルス群ではパルス群と比較して、血清

Crの1.5倍化および2.0倍化の累積発生率が有

意に少ないことが明らかとなったことから、扁

摘・パルス療法はステロイドパルス療法に比べ

て、腎予後の改善の点で有用であることが示唆

された。 

「IgA 腎症の治療法と予後との関連に関する後

方視的な多施設大規模研究」 

Oxford 分類は再現性、外的妥当性が担保された

国際的な病理組織分類であり、この分類を用い

た予後予測スコアが開発されることは臨床的

に意義深い。 

本研究は国際共同研究であり、様々な人種、病

態、治療法の患者が登録される予定である。 

健診システムが整備されたわが国における

IgA 腎症には、発症早期かつ軽症な段階で診断

される患者が多く、扁摘・ステロイドパルス療

法などの積極的治療により尿所見が寛解に至

る症例が多いことなど、諸外国とは違ったユニ

ークな背景と特徴がある。このため、わが国が

本研究に参加することで、様々な IgA 腎症患者

を含んだ予後予測モデルが構築されることが

期待される。 

 

「IgA 腎症病理班」 

前向き研究の病理診断：多施設共同研究で進め
ている IgA 腎症の前向き研究の登録症例数は
1132 例であるが、現在までの病理班での病理診
断の症例数は 688 例である。さらに症例の病理
標本のバーチャルスライド作成と病理診断を
進める必要がある。 
病理診断の病変に対する 5 人の病理医の再現
性：Oxford 分類の各病変の定義は再現性のよい
分類で、日常の診断に利用できる。Oxford グル
ープが抽出した予後に関係する 4 病変のうち E
および Sの再現性は不良で、これらの病変の有
無の定義を再検討する必要がある。 
腎生検時の臨床データと各病変頻度の相関：
eGFR はメサンギウム増殖とも弱い相関がみら
れたが、主に全節性硬化、分節性硬化、線維性
半月体、間質病変などの慢性病変と有意な相関
がみられた。蛋白尿は急性病変、慢性病変とも
に有意な弱い相関がみられた。特に小児患者で
は急性病変との相関を認めた。 
JHG分類とOxford分類の腎機能予後ならびに蛋
白尿予後の識別能力：lumped system の JHG 分
類は腎機能予後ならびに蛋白尿改善の予測に
関して、早期から進行期のコホートに対応でき
る適応性を持っていた。一方、split system の
Oxford分類はIgA腎症の進行期にのみ適応する
ことが判明した。 
IgA 腎症における扁桃摘出術とステロイドパ
ルス療法の有効性：進行性 IgA 腎症において尿
蛋白寛解、臨床的寛解に関する治療効果は組織
障害が高度な症例で扁摘パルスのパルス単独
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に対する優位性が示された。一方、組織障害が
高度でない症例においては治療効果に差はな
かった。組織重症度Ⅱ以上、慢性病変 20%より
大が扁摘パルスの適応の目安になる可能性が
示唆された。扁摘ステロイドパルス療法は病理
学的重症度に応じて採用すべきである。 
 

 

2.急速進行性糸球体腎炎ＷＧ 

RPGN の診療指針の作成、その検証の結果、わ
が国の RPGN 診療は早期発見が実行されつつあ
り、確実な進歩を遂げていることが判明してい
る。一方で、更なる診療の向上、具体的には診
療ガイドラインの改訂のためのエビデンスの
獲得が求められている。 
「ANCA 関連血管炎・急速進行性糸球体腎炎の寛

解導入治療の現状とその有効性と安全性に関

する観察研究（RemIT-JAV-RPGN）」RPGN 症例の

大半を占める ANCA 関連血管炎について、難治

性血管炎研究班と共同で前向き研究

（RemIT-JAV-RPGN）を計画、開始した。厚生労

働省難治性疾患克服研究事業の関連2研究班間

での共同の前向きコホート研究であり、生命予

後に大きく左右する腎障害中心の RPGN 側と、

全身性血管炎の症候が中心となる難治性血管

炎側が共同でコホート研究を実施することに

より、ANCA 関連血管炎の実像を着実に捉える症

例の集積が可能となると考えられる。さらに初

期治療法、寛解維持療法、再燃時治療法、腎病

理評価、合併症評価、生体試料バンクの作成な

ど多くの課題に対応する研究内容であり、ANCA

陽性 RPGN の標準的な診療法の確立のためのエ

ビデンス作出に大きく寄与する可能性が高い。

厚生労働省の関連する複数班で協同して実施

することにより、診断指針、診療指針の整合性

が着実に図られ、他の研究の規範となる研究と

なることが期待出来る。 

「RPGN アンケート調査」 
平成 8年の RPGN 分科会設立当初から継続的に
実施してきた RPGN アンケート調査は、過去の
診療指針、診療ガイドラインに活用する多くの
データを供給してきた。近年の調査においても、
全国的な早期発見の推進を裏付けるように、診
断時の腎機能は改善傾向にあることが示して
いる。早期発見、疾患知識の普及、診療の進歩
により、RPGN の生命予後は経年的に着実に改善

してきた。その一方で、腎死に至る症例は増加
していた。日本透析医学会の調査では我が国の
透析導入例における RPGN のしめる割合は 1.4%
に達しており年々増加している。高度腎障害症
例の生命予後の改善以外に、症例全体の高齢化
がその背景にあると推察でき、RPGN 症例におい
ても維持治療期の慢性腎臓病管理の重要さが
浮き彫りとなったと同時に維持治療期の適切
な管理法の開発が求められる。このような腎予
後改善を目的とした検討は今後のさらなる高
齢化社会を迎えるにあたり、RPGN 研究における
重要な課題としてあげられる。 
「JKDR/JRBR 登録 RPGN 症例の臨床病理学的解
析」 
平成 19 年から日本腎臓学会と共同で設立・運
用されている JKDR/JRBR は、近年の本邦の腎疾
患疫学を把握するのに代表的な症例群である。
登録された RPGN 症例の臨床病理所見結果から
J-RBR 臨床診断に RPGN の占める割合は、慢性腎
炎症候群、ネフローゼ症候群に次ぐ 3番目の頻
度を占め、MPO-ANCA 陽性腎炎で約半数を占める
ことが示された。さらに臨床病理像の関連性
（RPGN の頻度、半月体形成性腎炎の頻度）を明
確にし、慢性腎臓病の CGA 分類ヒートマップで
はほとんどの症例が高リスク群に該当すると
いう現実をあらためて浮き彫りとしている。こ
れらの結果は、今後の診療ガイドライン作成の
基礎資料となることが期待される。今後は
JKDR/JRBR の予後調査が計画されている。これ
まで後ろ向きの症例集積しかなかった大規模
データを前向き観察データとして確認できる
可能性があり、実現すればよりエビデンスレベ
ルの高い成果を得ることが可能となる。 
最後に、本 WG の対象疾患 RPGN、抗 GBM 抗体

腎炎が指定難病に認定された。2疾患の指定難
病認定は、研究班が平成 8年からの継続してき
た研究の最大の成果である。今後、難病申請時
に記載される臨床調査票を用いた疫学調査等
への展開が期待される。 
 

3.ネフローゼ WG 

日本ネフローゼ症候群コホート研究（JNSCS）

には全国の主たる医療施設の多くが参加し、日

本腎臓学会の登録事業（J-RBR/J-KDR）と連携

する形で順調に進行している。有効症例数 396

例の一次性ネフローゼ症候群が登録されてい

る。今回 5年延長が決定したことで、合計 10

年の長期コホートなる予定である。これは、世
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界的にみても有数の前向きコホートである。 

本年度は、57 施設より登録された 380 名の一次

性ネフローゼ症候群を解析対象とした。内訳は、

微小変化型ネフローゼ症候群（41.3%）、膜性腎

症 40.0%）、巣状分節性糸球体硬化症（10.0%）

であり、上記三疾患が全体の 90%以上を占めた。

副腎皮質ステロイド薬あるいは免疫抑制薬が

投与された症例が 344 例（90.5%）と諸外国と

比較して診断1ヶ月以内に多くの症例で免疫抑

制薬が投与されるという実態が明らかになっ

た。さらに、会議の討議の中で、免疫抑制療法

の方法に地域差、施設差、さらには医師間の個

人差が大きいことがわかった。 

ネフローゼ症候群においては、死亡も大きな課

題であることが明らかになった。特に感染症対

策は重要な課題である。実際、観察期間中 23

例の死亡が観察され、うち 12 例（52.2%）は感

染症死であった。免疫抑制療法開始時（あるい

は腎生検時）の年齢≧50 歳に限定すると、微小

変化型ネフローゼ症候群の 2年および 4年累積

死亡率は 0.09 (95%信頼区間 0.12-0.17)および

0.18 (0.06-0.28)であり、膜性腎症は 0.07 

(0.03-0.12)および 0.10 (0.05-0.16)であり、

膜性腎症よりも微小変化型ネフローゼ症候群

の死亡率がやや高い傾向が認められた。つまり、

従来予後良好と考えられていた微小変化型ネ

フローゼ症候群は特に高齢者においては生命

予後不良な疾患と位置づけられる。 

観察期間中の完全寛解発症率は、微小変化型ネ

フローゼ症候群 155 例中 147 例(94.8%)、膜性

腎症 152 例中 101 例(66.4%)、巣状分節性糸球

体硬化症 37 例中 26 例(70.3%)、その他 33 例中

20 例(60.6%)と、蛋白尿に関しては治療反応性

は比較的良好と言える。 

また、日本腎臓学会のレジストリーである

J-RBR との年齢分布について比較を行うことに

より、JNSCS の外的妥当性が確認できた。

JNSCS-Ex研究として追跡調査期間をさらに5年

間延長して予後調査を行うこととし、各施設に

おいて倫理申請を行い、追跡調査を開始し、今

後も予後規定因子など解析を継続する。また、

JCNS-In 研究として J-CKD-DB 研究と連携し、電

子カルテから直接データを抽出するシステム

であるコホートメーカーを開発している。この

ようなシステムにより詳細な解析が行えると

考えている。さらにネフローゼ症候群をきたす

希少疾患についてもレジストリー登録を行う

こととし、MPGN について解析を行った。今後も

C3 腎症など希少疾患について解析を継続する。 

 

4.多発性嚢胞腎ＷＧ 

「多発性嚢胞腎患者全国登録による多施設共

同研究」 

JPKD コホート研究では、腎容積の継時的な増加、

腎機能の継時的な低下を認めた。約 80%の症例

では降圧剤が投与され、そのうち RA 系降圧薬

は約 80%の症例に投与されていた。 

「常染色体優性多発嚢胞腎(ADPKD)患者を対象

とした肝嚢胞に関する QOL 調査」 

包括的および肝特異的 QOL は経年変化でも、肝

嚢胞<25%の対象群と比較して>25%の対象群で

は有意な QOL の低下を認めた。しかし肝嚢胞の

割合を 25%おきに比較すると、75%を超える群で

は 75%以下の 3群と比較して明らかに有意な

QOL を認めたことから、cut off 値を 75%とした

場合の臨床的因子の比較も加えることにした。 

 

5.移行(Transition)WG 

本調査結果より、2015 年 3月に出版された「小

児慢性腎臓病患者における移行医療について

の提言」を活用して移行医療の啓発・普及活動

を進める必要性が示された。また、小児医療と

成人医療間の treatment gap を埋めるわが国の

実情に応じた移行医療に関するガイドライン

作成の必要性が示された。 

 

＜診療ガイドライン分科会＞ 

今まで、特定の施設や疾患領域以外に、ガイド

ラインの臨床・教育現場への普及率や QI を測

定する試みはほとんど無い。今回の普及率や QI

調査は、既存ガイドラインをより臨床現場に有

用度の高いものへと改訂するための、Minds の

評価も含めて、今後のガイドライン作成の際に

は活用すべきと考えた。 

 

Ｅ．結論 
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本研究で取り組んでき腎臓疾患レジストリー

は順調に登録数の伸びを見た。蓄積した登録デ

ータをもとに行った疫学的調査により、新規受

療者数、希少疾患を含む本邦での腎臓疾患患者

数動向の変化とその要因、腎組織診断数が明ら

かとなった。今後もアンケートと J-RBR/J-KDR

等の調査手法を相互補完しながら検証し、継続

的に観察すべきと考えられた。 

特に重点 4疾患（IgA 腎症、急速進行性糸球体

腎炎、ネフローゼ症候群、多発性嚢胞腎）を対

象とした二次研究においては、本邦における疫

学的あるいは今後の治療指針の礎となる数多

くの知見が得られた。今後も各疾患の本邦での

患者数や治療実態の把握とともに、疾患毎に計

画立案された臨床学的あるいは病理結果によ

る予後推定因子、治療介入効果検討を通じて、

診療ガイドラインの改定の着実な進展をもた

らす臨床的エビデンスの創出を継続すべきで

あると考えられた。 

昨年度に当研究班が発表した、わが国で初とな

る「エビデンスに基づく診療ガイドライン」は、

本邦での今後の腎臓診療の標準化に大きく寄

与するものと期待できる。今後は、ガイドライ

ンの運用状況の調査に基づき、診療ガイドライ

ンの普及と診断基準・重症度分類・治療指針の

再検証を通じた、さらなる診療ガイドラインの

改訂が、疾患のアウトカム改善のために極めて

重要な課題となると考えられる。その第一歩と

して、CI を定めて遵守率を調査していく必要が

ある。 

また小児腎疾患の成人医療への移行に関して

は、当研究で小児科医と内科医双方による、強

固な協力体制のもと、本年度ステートメントを

発表したが、これは世界でも例をみない試みで

ある。今後は腎疾患診療ガイドラインへの移行

に関する追加を目標としたエビデンスの集積

や、実際の診療現場で移行システム構築が課題

としてあげられる。 

 

Ｆ．健康危険情報 

該当なし。 
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