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研究要旨：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
の肝・胆道疾患に関する調査研究・門脈血行異常症分科会」（分科会長: 森安
史典 東京医科大学消化器内科教授）と共同で、門脈血行異常症（特発性門脈
圧亢進症：IPH、肝外門脈閉塞症：EHO、バッド・キアリ症候群：BCS）の全
国疫学調査を実施した。 
一次調査の対象として、内科（消化器担当）、外科（消化器担当）、小児科
、小児外科を標榜する全国の医療機関（15,115診療科）から、病床規模別に層
化無作為抽出法にて4,001診療科（26.5%）を選定した。調査内容は「2014年１
年間にIPH、EHO、BCSの各疾患で受診した患者数（男女別）」である。二次
調査では、一次調査で「患者あり」と回答した診療科に対して調査を行い、各
患者の臨床疫学特性に関する情報を収集した。 
一次調査では2,442科から回答を得た（回答率：61.0％）。このうち「患者あ
り」と回答した診療科は299であり、報告患者数は合計920人（IPH：388人、E
HO：354人、BCS：178人）であった。二次調査では合計176診療科から調査票
の返送が得られ（回答率：59.0％）、合計602人（IPH：279人、EHO：211人、
BCS：112人）の臨床情報を得た。これらの情報を元に推計した2014年の年間
受療患者数はIPH：1000人（95％信頼区間, 810-1300人）、EHO：770人（610-9
30人）、BCS：410人（300-530人）であった。有病率（人口10万対年間）はIP
H：0.77、EHO：0.61、BCS：0.33である。男女比はIPH 0.39：1、EHO 1.33：1
、BCS 1.47：1、確定診断時の平均年齢はIPH：47歳、EHO：33歳、BCS：41歳
であった。確定診断から本調査までの期間が1年以内の新患例はIPH：10％、E
HO：12％、BCS：21%であり、経過年数の中央値はIPH：7年、EHO：6年、BC
S：6年であった。診断時の重症度がⅢ以上の者は、IPH：63％、EHO：58％、
BCS：44％であった。現在、特定疾患治療研究費によりBCSの病名で公費医療
を受けている患者はBCSの44％であった。診断時と比較した現在の状況につい
ては、治癒・改善が31％、不変54％、悪化・死亡14％であり、3疾患とも同様
の分布であった。 
 

 
Ａ．研究目的 
門脈血行異常症は、門脈血行動態の異常を
来たす原因不明の疾患であり、肝不全等を惹
起し患者のQOLを著しく低下させる難治性疾
患である。しかし、これら疾患はきわめて稀で
あり、その病因病態は未だ解明できていない

のが現状である。そこで、本研究では、門脈血
行異常症（特発性門脈圧亢進症：IPH、肝外門
脈閉塞症：EHO、バッド・キアリ症候群：BCS）
の全国疫学調査を行ない、当該疾患の有病者
数を推計するとともに、臨床疫学像を明らか
にすることを目的とした。 
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Ｂ．研究方法 
本研究班において確立されている調査プロ
トコール1）に従って実施した。 
一次調査では、調査対象科として、内科（
消化器担当）、外科（消化器担当）、小児科
、小児外科を標榜する全国の医療機関（
15,115診療科）から、病床規模別に層化無作
為抽出法にて選定した。抽出率は、一般病院
99床以下：5％、100－199床：10％、200－
299床：20％、300－399床：40％、400－499
床：80％、500床以上：100％、大学病院：
100％とした。特に患者が集中すると考えら
れる６医療機関は、特別階層として100％の
抽出率で調査対象に含めた。その結果、4,001
診療科（26.5%）を調査対象として抽出し、
2015年１月に調査への協力を依頼した。調査
に未回答の診療科に対しては、同年２月に再
依頼状を送付した。調査内容は「2014年１月
１日から2014年12月31日の期間に、IPH、
EHO、BCSの各疾患で受診した患者数（男女
別）」である。 
二次調査では、一次調査で「患者あり」と
回答した診療科に対して調査依頼を行い（
2015年７月）、各患者の臨床疫学特性に関す
る情報を収集した。調査に未回答の診療科に
対しては、同年10月に再依頼状を送付した。
調査内容は、基本特性（性別、生年月、病名
、発症日、診断日）、家族歴、既往歴、診断
時の症状、検査所見（血液、内視鏡、画像、
組織）、診断後の治療、転帰、などである。
調査項目に記入漏れがある場合は、情報の精
度を確保するため、記入漏れ項目の補完に関
する再依頼を行なった。 
年間受療患者数の推計は、調査プロトコー
ル1) に従い、各層における報告患者数を回収
率および抽出率で除した後、（１－二次調査
のデータから得られた重複率：同一患者が複
数の診療科から報告される割合）を乗じるこ
とにより層別患者数を推計した。さらにこの
層別推計患者数を合計して、2014年の年間受
療患者数を算出した。二次調査の集計では、
基本統計量の算出を行なった。なお、欠損値
はその項目の集計から除外した。解析には
SAS Version 9.3 (SAS Institute, Inc., Cary, NC, 
USA) を用いた。 
（倫理面への配慮） 
一次調査は受診患者数、性別のみの調査で
あるため、倫理面で問題は生じない。 
二次調査では診療録から臨床情報を収集す
るため、個人情報保護の観点に十分配慮する

必要がある。従って、二次個人調査票には氏
名および施設カルテ番号を記載せず、本調査
独自の調査対象者番号のみ記載し、施設カル
テ番号と調査対象者番号の対応表は各診療科
で厳重に保管することを依頼した。なお、「
人を対象とする医学系研究に関する倫理指針
」によると、二次調査は「匿名化された既存
情報のみを用いる観察研究」に該当するため
、対象者からインフォームド・コンセントを
取得することを必ずしも要しない。研究の目
的を含む研究の実施についての情報公開は、
参加施設の外来および病棟に「特発性門脈圧
亢進症、肝外門脈閉塞症、バッド・キアリ症
候群の患者様へのお知らせとお願い」という
ポスターを掲示することにより行う。 
本研究の実施にあたっては、大阪市立大学
大学院医学研究科倫理委員会および東京医科
大学倫理委員会の承認を得た。 
 
Ｃ．研究結果 
一次調査では 2,442科から回答を得た（回収
率：61.0％）。このうち、「患者あり」と回答
した診療科は 299 であり、報告患者数は合計
920人（IPH：388人、EHO：354人、BCS：178
人）であった。二次調査では、合計 176診療科
から調査票の返送が得られ（回収率：59.0％）、
合計 602人（IPH：279人、EHO：211人、BCS
：112人）の臨床情報を得た。 

 
１）年間受療患者数 
二次調査のデータから得られた重複率を考
慮し、2014 年の年間受療患者数を推計したと
ころ、IPH：1000 人（95％信頼区間, 810-1300
人）、EHO：770人（610-930人）、BCS：410
人（300-530人）という結果を得た。有病率（人
口 10万対年間）は IPH：0.77、EHO：0.61、BCS
：0.33、男女比は IPH 0.39：1、EHO 1.33：1、
BCS 1.47：1であった。 
 
２）門脈血行異常症患者の特性 
 確定診断例は、IPHの 74％、EHOの 93％、
BCSの 86％を占め、確定診断時の平均年齢は
IPH：47 歳、EHO：33 歳、BCS：41 歳であっ
た。確定診断から本調査までの期間が 1 年以
内の新患例は IPH：10％、EHO：12％、BCS：
21%であり、11 年以上の長期観察例も約 3 割
に認めた。診断時の重症度がⅢ以上の者は、
IPH：63％、EHO：58％、BCS：44％であった。
現在、特定疾患治療研究費により BCSの病名
で公費医療を受けている患者はBCSの 44％で
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あった。 
診断時と比較した現在の状況として、治癒・
改善を報告した者はいずれの疾患も約 3 割で
あったが、悪化・死亡は IPH：11％、EHO：14
％、BCS：22％に認めた。2014 年の 1 年間に
死亡した者は、IPH：11 人（4％）、EHO：11
人（5％）、BCS：10人（9％）であり、死因と
しては肝不全や肝がんが半数を占めた。 
 
Ｄ．考察 
門脈血行異常症の全国疫学調査は、これま
でにも1984年、1999年2)、2005年3)に実施され
ており、約10年に1回の頻度で実施してきた
。このうち、1999年および2005年調査は今回
と同様の手法にて実施したものである。今回
の調査結果を1999年調査および2005年調査と
比較すると、IPHとEHOの患者数は1999年以
降で大きな変化を認めていないが、BCSに関
しては、2005年以降、患者数が増加傾向にあ
る可能性が考えられた。その内訳としては、
BCSにおいて、新患例（診断から本調査まで
の期間が1年以内の患者と定義）もある程度
存在し（2015年調査の21％）、診断から11年
以上の長期観察例も増加傾向にあることから
、患者数増加に影響した可能性がある。この
現象が2015年に限って認められたのか、今後
も継続して認められるのか、さらなる調査検
討が必要であろう。 
 二次調査の結果、確定診断時の平均年齢はI
PH：47歳、EHO：33歳、BCS：41歳であり、
過去の報告と一致する結果であった2,3)。 
公費医療に関しては、現在、BCS患者の約
半数が受給しており、特に診断時の重症度が
高い者では現在受給している者が多い。なお
、受給対象である重症度Ⅲ以上の者では65％
が受給していたが、ⅠやⅡの者でも27％が受
給していた。ただし、本調査では、診断時の
重症度の情報を収集しており、現在の重症度
に関する情報は収集していない。公費医療の
申請・承認は、毎年、その時点の重症度に基
づいて実施されることから、対象者の重症度
が診断時から現在にかけて変化し、現在の公
費医療受給状況に至った可能性も考えられる
。 
 予後に関して、現在の状況を検討したとこ
ろ、治癒は 2％と非常に低率であるものの、治
癒・改善・不変で 80％～90％を占めており、
門脈血行異常症は慢性的な経過を示し予後の
悪化は比較的少ない疾患であることが考えら
れた。ただし、これは length bias（本研究は 1

時点における case seriesとしての検討であり、
急激な経過を示し死亡したものは含まれにく
い）の結果から得られた結論であるかもしれ
ない。また、2014 年の 1 年間に死亡した患者
数（割合）を見ると、IPH：11人（4％）、EHO
：11人（5％）、BCS：10人（9％）であり、
死因としては肝不全や肝がんが半数を占めて
いる。従って、門脈血行異常症患者の予後をさ
らに改善するためには、予後不良例を早期に
見極め、肝機能のコントロールを図ること、肝
がんのスクリーニング検査を定期的に行なう
ことが重要であると考えられる。 
 
Ｅ．結論 
門脈血行異常症の全国疫学調査の結果を報
告した。一次調査結果から推定された 2014年
の年間受療患者数は IPH：1000 人（810-1300
人）、EHO：770人（610-930人）、BCS：410
人（300-530人）であった。有病率（人口 10万
対年間）は IPH：0.77、EHO：0.61、BCS：0.33
である。男女比は IPH 0.39：1、EHO 1.33：1、
BCS 1.47：1、確定診断時の平均年齢は IPH：
47歳、EHO：33歳、BCS：41歳であった。診
断時の重症度がⅢ以上の者は、IPH：63％、EHO
：58％、BCS：44％であり、現在、特定疾患治
療研究費により BCSの病名で公費医療を受け
ている患者は BCSの 44％であった。診断時と
比較した本調査時の状況については、治癒・改
善が 31％、不変 54％、悪化・死亡 14％であり、
3疾患とも同様の分布であった。 
 
参考文献 
1) 川村孝 編著：難病の患者数と臨床疫学像
把握のための全国疫学調査マニュアル 第
2 版. 厚生労働省難治性疾患克服研究事業
「特定疾患の疫学に関する研究班」2006. 

2) 田中隆, 廣田良夫, ほか：門脈血行異常症
全国疫学調査二次調査集計報告. 厚生科学
研究特定疾患対策研究事業 特定疾患の
疫学に関する研究班 平成 12 年度研究業
績集. 

3) 廣田良夫, 大藤さとこ,ほか：門脈血行異常
症の全国疫学調査. 厚生労働科学研究費補
助金（難治性疾患等克服研究事業） 門脈
血行異常症に関する調査研究班 平成 18
年度報告書 
 
 



- 72 -

Ｆ．研究発表 
１．論文発表 
 なし 
 
２．学会発表 
大藤さとこ、福島若葉、中村好一・門脈血
行異常症の全国疫学調査・第７５回日本公衆
衛生学会総会・グランフロント大阪・平成28
年10月26日 
 大藤さとこ、福島若葉、中村好一・門脈血行
異常症の全国疫学調査・第２７回日本疫学会
学術総会・ベルクラシック甲府・平成 29 年 1
月 27日 
 
Ｇ．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 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

  


