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 研究要旨： 

6 歳未満で診断される超早期発症型炎症性腸疾患（VEO-IBD）は、原発性免疫不全症を含む鑑別診断

の多彩さと、通常の治療に抵抗性の症例が多いことから、小児 IBD 領域で世界的に注目されている。

本邦における VEO-IBD の実態を明らかにするために、全国調査を実施している。現在、一次調査の結

果を集計している段階だが、年間 30 例以上の発症が見込まれ、診断指針と治療指針の作成が急務と思

われた。 
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A. 研究目的 

 本邦における超早期発症が炎症性腸疾患

（VEO-IBD）の患者数を含む実態を明らかにし、

今後の診断指針・治療指針の作成につなげて

いく。 

 

B. 研究方法 

調査期間  

 一次調査：2016/11/1～2016/1/15 

 二次調査：2017/2/1～2017/3/15 

調査対象施設 

小児科専門医研修施設、小児外科専門医認

定施設・教育関連施設 

調査対象 

2011/4/1～2016/3/31 の 5 年間に VEO-IBD

と診断された症例 

＜VEO-IBD の定義＞ 

①6 歳未満に診断、②内視鏡所見として慢性

腸炎が存在する、③下記疾患分類に該当する

（潰瘍性大腸炎、クローン病、分類不能型炎

症性腸疾患、ベーチェット病、免疫不全関連

腸炎（慢性肉芽腫症関連腸炎など）） 

その他（倫理面への配慮） 

本研究は、参加施設の倫理委員会の承認を

得て、実施している。通常診療で得られるデ

ータを用いるが、被験者氏名は記号により匿

名化（連結可能匿名化）して取扱い、同意書

等を取り扱う際も、被験者のプライバシー保

護に十分配慮する。なお、研究結果を公表す

る際も被験者を特定できる情報は使用しな

いので、被験者のプライバシーは保護される。 

 

C. 研究結果 

一次調査途中結果（2017 年 1月 12 日現在） 

回答施設：398/630 施設（64.4%） 

  小児科 343/533（64.4%） 

  小児外科 55/97（56.7%）） 

VEO-IBD 症例：132 例（45施設：小児科 37、

小児外科 8）  

潰瘍性大腸炎：75 例、クローン病：28 例、

分類不能型炎症性腸疾患：11 例、ベーチェッ

ト病：4 例、免疫不全関連腸炎：14 例、慢性

肉芽腫症：4 例、IL-10R 異常症：3 例、
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A20/TNFAIP3 遺伝子変異：2 例、Wiscott 

Aldrich 症候群：1例、MHC クラスⅡ欠損症：

1例、IL-2Rα欠損症：1例 

 

D. 考察 

 本邦においても、年間 30 例以上の VEO-IBD

が診断されていると考えられる。今後、二次

調査による診断根拠の確認、既存の小児 IBD

レジストリ研究の Web 登録システムを通して

の、VEO-IBDの病態の検討を進めていくことに

なる。それらの結果をもとに、本邦の VEO-IBD

の実態解明に加え、診断指針・治療指針の作

成を行っていく必要性が示唆された。 

 

E. 結論 

 本邦においても、比較的多くの VEO-IBD 患

者がいることが明らかになってきた。これら

の患者について、更なる調査を進めるととも

に、診断指針・治療指針の作成を行っていく

必要がある。 
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