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研究要旨 

難治性腎障害７疾患（IgA腎症、紫斑病性腎炎、急速進行性糸球体腎炎、抗糸球体基底膜腎
炎、一次性ネフローゼ症候群、一次性膜性増殖性糸球体腎炎、多発性嚢胞腎）は、本調査研

究班の活動により疾患概念が明らかになり難病に指定され、うち重点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）はエビデンスに基づく診療ガイドラ

インが公表されている。今後、同ガイドラインの普及、腎予後，生活の質改善に繋がる効果

的な運用をさらに進める必要がある。一方、ウェブを活用した腎疾患登録システム (J-RBR/J
-KDR)を日本腎臓学会との連携で運用しているが、今までの横断的な調査に加えて、これを
活用して予後追跡を行う必要性がある。また電子カルテデータを直接抽出する慢性腎臓病統
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合データベース事業(J-CKD-DB)が開始されており、本事業と連携してガイドラインが示す標
準診療の遵守率等を、Quality indicator調査に活用する必要がある。本事業ではこれらの調査
を進め、難治性腎障害の診断基準・重症度分類・治療指針の検証を行い、診療ガイドライン

の改訂、治療法未確立の腎障害に対する普及・啓発、診療体制の整備に貢献する。現行の指

定難病の判定・重症度分類、申請書類の様式について、医療提供者側の意見を取り入れつつ

見直しと改訂を行う。全国の指定難病申請状況を調査し、データベース化を目指す。それを

2次調査に活用する体制を構築するとともに、難病申請を促す普及・啓発活動を行う。巣状分
節性糸球体硬化症などの指定拡大についても検討する。他の公的研究（厚生労働科学研究、

指定難病制度普及、腎疾患実用化研究事業、小児腎臓、血管炎研究班など）と密な連携を維

持し、本事業がより効果的なものとなるよう運用する。日本小児腎臓病学会との連携により、

小児期からの移行(Transition)医療に関する診療ガイドが作成されている。引き続き、調査研
究対象とし、移行医療の啓発・普及活動を進める。 

 特に下記の① 〜⑨ を目標とする。 

① ウェブ疾患登録のシステムから得られる予後の追跡、J-CKD-DBを用いたQI調査の実施、
② 日本医療評価機構Mindsの評価をもとに、診療ガイドラインの医療者・患者への周知と普
及、効果的な運用への検討、③ 同ガイドラインの検証と全面改訂、④ 指定難病の判定、重
症度分類の見直し、申請を促す普及活動、診療体制の整備、巣状分節性糸球体硬化症などの

指定拡大の検討、データベース化、その2次利用への体制整備、⑤ 疾患ごとのコホート（二
次研究）の推進、⑥ 重点4疾患の他、難病とされる腎疾患に対し、普及・啓発、診療体制の
構築、⑦ 小児期からの移行(Transition)の調査研究と診療ガイドの普及と運用、⑧ 調査研究
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）、⑨
３年間の調査研究から得られた成果をもとにリサーチクエスチョンの立案と政策提言。 

 研究組織は、「研究代表者」が統括する「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、「研究管理推進委員会」「事務局」を合わせて研究班全体を統

括する「研究運営委員会」で構成する。 
 

 
 

Ａ．研究目的 

本研究事業が重点的に対象としてきた 4疾
患は、エビデンスに基づく診療ガイドラインが

公表されているが、医療者・患者への周知と普

及、腎予後、生命予後の改善に結びつく効果的

な運用の実践には課題が残る。腎疾患登録シス

テム (J-RBR/J-KDR)、電子カルテから直接デー
タを抽出するJ-CKD-DBを有効に活用し、この
課題の解決を目指す。ガイドラインの普及とと

もに、エビデンスの蓄積、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

通じて、診療ガイドラインの改訂を行うことが

求められる。さらに重点4疾患以外のすべての

難治性腎疾患に対し、普及・啓発、診療体制の

構築を行い、医療水準向上を目指す必要がある。

指定難病 7疾患 (IgA腎症、多発性嚢胞腎、急速
進行性糸球体腎炎、抗糸球体基底膜腎炎、一次

性ネフローゼ症候群、一次性膜性増殖性糸球体

腎炎、紫斑病性腎炎)の判定・重症度分類の検証、
申請書様式の見直し、申請書のデータベース化

と2次利用、申請を促す普及活動、診療体制の
整備、巣状分節性糸球体硬化症などの指定拡大

なども重要な課題である。 

 

Ｂ．研究方法 

＜研究班の組織体制＞ 
研究組織は、「研究代表者」が統括する「疾患
登録・調査研究分科会」と「診療ガイドライン分
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科会」の２つの分科会、「研究管理推進委員会」
「事務局」を合わせて研究班全体を統括する「研
究運営委員会」で構成する。指定難病における重
症度の見直しを行い、疾患間での重症度分類の整
合性をはかる。医療提供体制における問題点につ
いても全体を総括しながら、検討する。  

＜研究管理推進委員会＞ 
腎臓病に関する全国規模の包括的データベ
ース（J-CKD-DB） 
J-CKD-DBを、ICTを活用して構築する。腎臓病
の実態調査、予後規定因子の解析、標準治療の均霑
化率・準拠率の評価、有効な予防・重症化抑制策の
立案、腎臓病診療の質向上、腎臓病の予後改善、透
析導入率の減少、健康寿命延伸に寄与することが
目的である。厚生労働省標準である SS-MIX2標準
化ストレージ(以下 SS-MIX2)を用いて、該当例のデ
ータ（患者基本情報、処方、臨床検査、等）を抽出
してデータベース登録する。 
腎臓病領域の指定難病の普及 
 腎臓病領域の指定難病の普及を図ることを目的
とする。厚生労働省難病対策課が事前に各学会へ
ヒアリングを行って作成したリストならびに難病
情報センターホームページに記載されている各疾
患の関連学会のリストを用いて、腎臓病領域の指
定難病の一覧表を作成した。このリストを活用
し、特に研究班内ならびに日本腎臓学会を基軸と
して情報交換、普及、啓発を進める。 
 さらに、日本腎臓学会とも連携して、腎臓病総合
レジストリならびにそれに立脚したそれぞれの疾
患のデータベースデータベースへのデータ蓄積に
よる病態解明や治療法開発等の推進を合わせて進
めていく。 
 
＜疾患登録・調査研究分科会＞ 
腎臓病総合レジストリに登録された腎生検施
行約３万例の追跡及び今後の追加登録（腎生検施
行例年間 4,000例）と 5つのワーキンググループ
の個別研究を関連学会と連携して推進する。 
①  腎生検施行例に関して、統計予後調査、病理
評価を実施する。 
②  希少疾患（ネフローゼ症候群の原因疾患とし
てのMPGNや C3腎症など）の解析を行う。 
③  難治性腎疾患および小児期から成人期への
腎疾患移行症例に関する追跡調査を継続する。 
④  全国疫学アンケート調査により、腎臓病総合
レジストリの validationを行う。 
⑤  腎臓病総合レジストリ運用開始から 10 年間
で蓄積したデータの総合的な解析を行う。 
⑥  腎臓病総合レジストリを改訂し、平成 30 年
1月から新規レジストリの運用を開始する。 
以上の調査研究を実施し，平成 31年度末までに
総括報告を行う。 

 
1.IgA 腎症 WG 
① J-IGACS に登録された多数例の追跡データを長
期間フォローすることで、予後分類の妥当性を検
証し、各リスク群に適した治療法を明らかにする。 
② IgA腎症の治療法と予後に関する後方視的多施
設大規模研究を行い、多数例を対象とした傾向ス
コア解析を用いることで、種々の治療介入による
予後の差異を明らかにする。                                           
① 、② ともに大規模コホートを用いた二次研究
の推進を行う。ステアリングコミッティーを結成
し、各研究内容のマネージメントと学会・論文発
表の管理、推進を行う。 
③ 国際レジストリ構築に協力し、Oxford分類を
基にした予後予測モデルの作成および、治療法と
予後についての国際比較を行う 
④ J-IGACSDBと J-CKD-DBとのデータ連結を検
討する。 
 
2.急速進行性糸球体腎炎WG 
① RPGN, 抗糸球体基底膜腎炎の難病申請の臨
床調査票を用いた疫学調査：難病申請時に記載さ
れる臨床調査票を用いた疫学調査を行う。この成
果を将来の RPGN、ANCA関連血管炎の診療ガイ
ドラインの改定につなげていく。 
② J-KDR/J-RBR を用いた RPGN 症例の臨床病
理学的解析：この成果を基盤として、症例の追
跡調査（治療内容と予後）により、わが国の
RPGNに見合った寛解導入療法、特に免疫抑制
薬の併用による標準的治療法の効果を確立す
るための前向き研究の実施に向けた疫学デー
タを収集し解析する。 
③ 2つの研究班（難治性腎疾患研究班、難治性
血管炎研究班）共同の ANCA血管炎・RPGN症
例の大規模な前向きコホート：既に症例登録は
済んでおり、予後調査を基に解析を進める予定
である。 
④ 抗 GBM抗体型 RPGNの疫学二次調査研究：
希少疾患である本症のわが国の実態調査を引
き続き実施する。 
 
3.ネフローゼ症候群 WG 
① 平成 20年から開始している一次性ネフロー
ゼ症候群の前向きコホート（JNSCS）の結果から
１）難治性ネフローゼ症候群の再定義提案、２）
微小変化型ネフローゼ症候群の寛解および再発
予測因子の同定、３）膜性腎症の寛解予測因子の
同定を行う。 
②  JNSCSの観察期間を5年延長し10年として、
JNSCS-Exとして調査を行なっていく。 
③  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



4 
 

ー カーを開発している。JNSCS-In研究として詳
細な臨床データおよび腎病理所見を収集する。 
④  長期予後を明らかにするため、5〜10年間の
後ろ向きコホートを構築する（JNSCS-R）。 
⑤ 希少疾患レジストリとして膜性増殖性糸球体
腎炎（MPGN）に関して、診断時臨床像について、
臨床像と診療実態を調査していく。さらに補体学
会と連携し、一次性 MPGN および日本補体学会
C3腎症研究データ（RedCap）を含めた、「日本膜
性増殖性糸球体腎炎/C3 腎症コホート研究（J-
MPC3-CS）」を構築する。 
 
4.多発性嚢胞腎 WG 
現在「多発性嚢胞腎患者全国登録による多施
設共同研究（J-PKDレジストリ研究）」が進行中
である。J-PKDを継続することにより、本邦の
PKD患者の合併症ならびに治療実態を明らかに
する。さらに今後のガイドラインの改訂に資す
る知見を得ること、介入試験を行う際の基礎デ
ータを得ることも目的とする。また、「多発性嚢
胞腎臨床調査個人票の追跡調査」を新規に開始
し、ADPKD患者に対する本邦でのトルバプタ
ン投与症例の推移を集計する。また、日本人
ADPKD患者の脳動脈瘤スクリーニング頻度、
脳出血の有無についての全国調査と患者向けガ
イドの作成を行う。 
以下の個別研究によって研究を行なっていく。 
「多発性嚢胞腎患者全国登録による多施設共同
研究（J-PKDレジストリ研究）」 
「多発性嚢胞腎難病臨床調査個人票による日本
人 ADPKDの実態追跡調査」 
「患者向け ADPKDガイド作成」 
「日本人 ADPKD患者における脳動脈瘤の実態
調査」 
 
5.移行(Transition)WG 
①  移行医療の啓発・普及を目的として、平
成 27年（2015年）3月に公表した「小児慢性腎
臓病患者における移行医療についての提言」な
らびに平成 28年（2016年）10月に発行した
「思春期・青年期の患者のための CKD診療ガ
イド」の普及・運用状況を明らかにする。 
②  平成 28年（2016年 1月）に報告したわが国
における小児期発症慢性腎臓病患者の移行医療
に関する実態調査(Clin Exp Nephrol. 2016; 
20:918-925)によれば、移行医療の対象となる主
要な腎疾患は、IgA腎症、微小変化型ネフロー
ゼ症候群、先天性腎尿路異常、腎代替療法を必
要とする末期腎不全であった。そこでこれら４
疾患を対象として、転科を妨げる具体的な要因
を調査し、この調査結果をもとに疾患ごとの具
体的な移行プログラムを作成して、小児科医、
腎臓内科医、泌尿器科医、かかりつけ医の間で

共有できる診療システムを提案する。 
 
＜診療ガイドライン分科会＞ 
① 今までの 4疾患に関するガイドラインを改訂
するため、体制整備と情報収集を進める。なお下
記の各疾患の担当者を研究分担者とする。IgA腎
症（藤元昭一）、RPGN（要伸也）、ネフローゼ症
候群（柴垣有吾）、多発性嚢胞腎（土谷健）。各作
成WGには非専門家や患者などのパネリストを加
える。 
② J-CKD-DB を用いてガイドラインの推奨する標
準治療の遵守率を QI調査にて明らかにする。 
③ 疾患毎に海外のガイドラインなどとの国際的な
比較、他学会・領域ガイドラインとの整合性の検
討、エビデンスレベルの低いクリニカルクエスチ
ョン（CQ）、今まで取り上げていないが臨床上重要
な CQなど、今後の課題を明確化する。また疾患ご
とに疫学調査の分科会との協力のもと、各ワーキ
ンググループの基盤を整備する。 
④ 新しいエビデンス収集～システマティックレビ
ュー（SR）の効率化を目指し、研究協力者からな
る SRチームを組織し、新たな ITによる半自動化
SRシステムを樹立する。 
 
Ｃ．研究結果 
＜研究管理推進委員会＞ 
腎臓病に関する全国規模の包括的データベ
ース（J-CKD-DB） 
① CKD該当例を自動抽出しうるアルゴリズム
を作成し、電子カルテ情報(EHR: Electronic Health 
Record)から、SS-Mix2を活用し、多施設から
CKD臨床情報を収集し DBを構築しえた。11病
院から 91861人の CKD-DBを構築した。 
② その他 10病院においても SS-Mix2の基盤構
築、データ抽出作業を進めている。 
③ 得られた検査値等のデータのクレンジング・バ
リデーション、標準化作業を行なった。 
④ SS-MIX2を用いて臨床データベースを構築す
る際の課題を抽出し、解決方法の開発に着手し
た。この成果は他研究にも活用できるものとな
る。 
⑤ 91861人を対象として、本邦の CKDの実態に
ついての予備的解析を行った。 
腎臓病領域の指定難病の普及 
腎臓病領域においては、新たに IgA 腎症、一次
性ネフローゼ症候群などが指定難病の対象となっ
た。 
指定難病の一覧表を用いて、今後のさらなる周知
と申請率向上など福音に向けた基盤が構築され
た。 
合わせて、難病情報センターのホームページの
改良を行っている。ホームページの改良に伴い、
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ホームページのアクセス数の増加などの結果が得
られている。 
 さらに、日本腎臓学会とも連携してそれぞれの
疾患のデータベースへのデータ蓄積が進んでいる。
このデータベースの解析による病態解明や治療法
開発等の推進を合わせて進めていく。 
 
＜疾患登録・調査研究分科会＞ 
腎生検レジストリに新たに登録された症例のう
ち、IgA 腎症は 6,322 例で初回腎生検例の 31.4%、
紫斑病性腎炎は 684例で IgA腎症の約 1/10であっ
た。ネフローゼ症候群（NS）は 5,945 例、急速進
行性腎炎症候群(RPGN)は 1,294 例、Alport 症候群
は 79例であった。IgA腎症と紫斑病性腎炎におけ
る男女比と初回診断年齢、ネフローゼ症候群と急
速進行性糸球体腎炎の内訳と年齢分布、Alport 症
候群の男女比と年齢分布を明らかにした。 

2017年 8月に腎臓病総合レジストリの登録内容
改定原案を日本腎臓学会の腎臓病レジストリ委員
会に提示、同年 11月に改訂案を公表し腎臓学会員
からパブリックコメントを募集、同年 12 月に
UMINに改訂最終版を作成依頼、2018年 1月 16日
から改訂版の運用を開始した。臨床診断の定義を
明確化し、病型分類と病因分類の二つの病名を入
力する形から最終診断のみを入力する方式に変更
した。病理分類は、日本腎病理学会の疾患分類に合
わせて改訂した。 

2017年 12月までに 594診療科（内科 266科、小
児科 81科、泌尿器科 238科、その他 9科）から回
答を得た(回収率 33.0%)。アンケート回答診療科に
おける2016年度の腎臓領域指定難病新規受療患者
の内訳を明らかにした。 
 
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）】 
生検時臨床データの解析が可能であった 1,130
例の腎生検時の男女比は 1：1、年齢の中央値は
37 歳で、20歳未満の小児例は 131例（11.6%）
であった。腎生検時の尿蛋白排泄量の中央値は
0.58 g/日、血清 Crおよび eGFRの平均値はそれぞ
れ 1.0 mg/dlおよび 76ml/min/1.73 m2であった。 
① 透析導入リスク群別にみた各種治療法の比較臨
床データおよび病理組織所見から透析導入リスク
の分類が可能であった 887例のうち、6ヶ月以上
経過を追跡し得た 848例を対象に、生検後 1年以
内に行われた治療内容をリスク群別に比較したと
ころ、扁摘＋ステロイドパルス療法およびパルス
を含むステロイド単独療法は低リスク群（317
例）で 35％と 16％、中等リスク群（316例）で
42％と 30％、高リスク群（147例）で 35％と
34％、超高リスク群（68例）で 31％と 31％に施
行され、RA系阻害薬は低リスク群で 33%、中等

リスク群で 61％、高リスク群で 84％、超高リス
ク群で 93％に施行されていた。 
② 透析導入リスク群、臨床的重症度、組織学的重
症度別にみた腎予後の比較 
経過を追跡し得た 848例のうち、血清 Crが基
礎値の 1.5倍に達した症例の割合は、低リスク群
で 1.5%、中等リスク群 3.3%、高リスク群で
10.0％、超高リスク群 44.1％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。血清 Cr
が基礎値の 2倍に達した症例は低リスク群には無
く、中等リスク群で 0.9％、高リスク群で 5.3％、
超高リスク群で 32.4％であった。 
【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】 
収集された 1,174例の内、臨床所見の明らかな

1,065例（90.7％）が対象となった。eGFRは平均
で約 75 ml/min/1.73m2、1日尿蛋白量は中央値で
約 0.7 gであった。①コホート全体を併合したと
き、併合ハザード比はステロイ治療と扁摘のいず
れも 0.5前後であった。②背景因子ごとにみた層
別解析においても、ステロイド治療と扁摘のいず
れもハザード比の平均はおよそ 0.5であり、大半
の 95％信頼区間が 1未満であった。③既知の背景
因子の全てをマッチングさせた解析で、ステロイ
ド治療と扁摘のいずれもハザード比は 0.35前後で
あり、有意であった。 
【IgA 腎症の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～】 
登録期間中（2015年 10月～2016年 3月末）に
計 7施設（順天堂大、久留米大、慈恵医大、藤田保
健衛生大、聖マリアンナ医大、宮崎大、名古屋大）
から 636 例の登録があった。既にデータクリーニ
ングおよび研究事務局への提出は完了している。 

2017年 11月に米国ニューオリンズで行われた
アメリカ腎臓学会総会において腎生検 5年後にお
ける予後予測モデルが発表された (“The 
Derivation and Validation of an International Multi-
Ethnic Risk Prediction Model in IgA Nephropathy”)。
モデル構築におけるコホートにおいて、本プロジ
ェクトからの登録症例は全体の 20.5%(569名)を占
めていた。 
【Oxford 分類 2 次研究：IgA 血管炎（旧称：ヘ
ノッホ・シェーンライン紫斑病）の腎予後予測
モデル構築のための国際多施設共同研究】 
日本からは 7施設、計 77例の症例が登録された。
現在、各施設がClinical Data sheetを作成中である。 
 
2.急速進行性糸球体腎炎 WG 
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①「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）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（基盤論
文としてすでに発表済）。 
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 33例（47%）、
Crescentic class 10例（14%）、Mixed class 19例
（27%）、Sclerotic class 8例（11%）であり、腎予
後の生存曲線は、4群ではなく 2群で層別化され
た（論文投稿中）。 
また、RPGN全例の臨床所見、治療内容、予後
の検討やその他複数の二次研究が進捗している。 
③「J-KDR/J-RBR 登録 RPGN 症例の臨床病理学
的解析」 

J-KDR/J-RBR 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%（2,143/32,453例）の頻度を占
め、RPGNの 51.8%（1,100例）をMPO-ANCA陽
性腎炎（両 ANCA陽性腎炎で 54.5%）、5.0%（108
例）を抗 GBM抗体型腎炎が占め、63.4%（1,358
例）が半月体壊死性糸球体腎炎であることが示さ
れた。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
92.5%（1,949/2,108例）は高リスク（赤ゾーン）
群に該当した。最後に、ANCA陽性腎炎と pauci-
immune型半月体形成性糸球体腎炎（ANCA陰性
を想定）の比較検討を行った。平成 24～29年の 6
年間に ANCA陽性腎炎 1,101例、pauci-immune型
半月体形成性糸球体腎炎 45例が登録されてい
た。特徴的な臨床病理所見のとして、pauci-

immune型半月体形成性糸球体腎炎でより尿蛋白
量が多く（0.71 vs 1.39g/日、p<0.01）、半月体形成
性糸球体腎炎の頻度が高率であった（86.6 vs 
100%、p<0.01）。 
③臨床個人調査票を用いた RPGN 症例の疫学調
査 
 成果報告時点で、臨床個人調査票の研究活用は
今後の解析予定となっている。調査のための準備
（抽出項目、解析方法など）を行った。 
3.ネフローゼ症候群 WG 

１）J-RBR と JNSCS の比較 
 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。 

J-RBRと JNSCSの診断名別の割合については、
MCDはともに 40%強であるが、やや J-RBRの方
が多い。一方、MNは逆に JNSCSの方に多い。こ
れは、成人患者が主体の JNSCSではMNの割合
が多く、小児患者の割合が相対的に多い J-RBRで
MCDの割合が多くなっていると考えられる。
FSGSやMPGNでは差は見られていない。 

J-RBRと JNSCSの診断名別の年齢分布の比較で
は、MCDについては、JNSCSでは小児例が有意
に少ないが (p<0.001)、18歳以上を対象とした場
合は、J-RBR(2009-2010, 2008&2011)と JNSCSの 3
群に有意差は見られない。MN, FSGSについて
は、いずれも年齢による有意差は見られない。 
成人MCD患者における腎生検時所見の比較で
は、年齢は成人患者が主体の JNSCSで有意に高
いが、尿蛋白量や血清アルブミン、血清クレアチ
ニン、eGFRについては有意差が見られていな
い。 

MN患者における腎生検時所見の比較において
は、年齢や尿蛋白量、血清アルブミン、血清クレ
アチニン、eGFRについては有意差が見られてお
らず、腎生検時所見はほぼ同等である。 

FSGS患者における腎生検時所見の比較では、年
齢や尿蛋白量、血清アルブミン、血清クレアチニ
ン、eGFRについては有意差が見られておらず、
腎生検時所見はほぼ同等である。 

JNSCSにおける外的妥当性を検討するために、
JNSCSと J-RBRの患者背景を比較したが、成人
MCDとMNについては JNSCSと J-RBRの腎生検
時（診断時）の年齢や検査所見などほぼ同等であ
るが、FSGSについては、JNSCSの方が J-RBRよ
り尿蛋白が多く、血清アルブミン値が低いという
ことを考慮する必要がある。 
2）免疫抑制療法の地域差 
 日本腎臓学会からの「エビデンスに基づくネフ
ローゼ症候群診療ガイドライン」が、日常臨床に
おいて実際どの程度これらのガイドラインに沿っ
た治療が行われているか、また、プレドニゾロン
以外の免疫抑制薬の投与に関して、どのような因
子が影響しているかについて検討した。 
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 MCD, MNに対する静注メチルプレドニゾロン
の使用には差がみられる。免疫抑制療法 2か月以
内に静注メチルプレドニゾロンを使用したMCD
患者 33名について解析すると、北海道・東北地
方での使用を基準とした場合、関東ならびに九州
での投与は有意に少ない。また、腎生検時の年
齢、性別、尿蛋白量に関しては投与の有無に影響
がみられていないが、eGFRが低い場合に有意に
投与される傾向にある。 
 また、同様にMN患者 24名について解析する
と、北海道・東北地方での使用を基準とした場
合、その他の地域での投与は有意に少ない。ま
た、腎生検時の年齢、性別、尿蛋白量 eGFRに関
しては投与の有無に影響がみられていない。 
一方、シクロスポリンの使用については、地域差
は認めていない。 
上記の JNSCSの妥当性の検討ならびに免疫抑制
療法の地域差について、後述論文発表 19として
発表している。 
3)JNSCS-Ex研究 
日本腎臓学会の腎臓病総合レジストリ/腎生検
レジストリを使用した中央登録による特発性ネフ
ローゼ症候群患者の前向きコホート研究として 5
年間の JNSCS研究を行ったが、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。 
4)JNSCS-In研究 

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。電子カルテ導入の有無、電子
カルテベンダーの違いにかかわらず、検査データ
や処方内容などを CSVファイルとして抽出し、
多くの施設から患者情報を抽出することにより、
ビッグデータを集積し、統計調査を行いやすくす
るオンラインアプリを開発している。このシステ
ムにより、薬剤の処方歴の自動判別が可能とな
り、SS-MIX2対応施設、非対応施設いずれの施設
においても、薬剤コードから ACT分類への自動
変換が可能となっており、処方とイベントの相関
をみるなど、利用者の便宜を図っている。2018年
に limited β版をリリースできる予定となってい
る。 
5)希少疾患レジストリ(MPGN) 
ネフローゼ症候群をきたす希少疾患についても
レジストリ登録を行うこととし、MPGNについて
解析をおこなった。腎生検レジストリ（J-RBR）
登録症例を用いて、MPGNの腎生検時における臨
床像、組織所見の特徴を調査することとした。 
J-RBRに登録された腎生検 26,535例のうち、
MPGNは 593例（2.2%）であった。原発性およ
び二次性のMPGNの分布は下記の通りであり、

MPGNは 50歳～80歳にかけて多い傾向にあり、
20歳以降は半数が二次性のMPGNであった。 
原発性MPGNにおいて、臨床診断の年齢群間
比較を行ったところ、20歳未満においては、慢性
腎炎症候群を呈することが多く、逆に 65歳以上
の高齢者ではネフローゼ症候群を呈することが多
いことが明らかとなった。 
成人の原発性MPGNにおいて予後規定因子を重
回帰分析により検討したところ、収縮期血圧、尿
蛋白量、血清コレステロール値が予後規定因子で
あった。 
上記のMPGNの臨床像の特徴については、後
述論文発表 18として発表している。 
このような解析結果をもとに、現在の一次性
MPGNの指定難病の診断基準の変更を提案した。 
6)希少疾患レジストリ(MPGN&C3腎症) 
今後、原発性MPGNの発症頻度を検討すると
ともに、日本腎臓学会、日本補体学会と連携し、
MPGN/C3腎症のデータベースを作成するための
倫理委員会申請等行っている。今後の予定として
は、J-KDRから対象症例を抽出するとともに、新
規症例を組み込んだレジストリを作成し、補体関
連 C3腎症の発生頻度と補体異常から見た病型分
類、補体関連 C3腎症の診断補助ツールの開発、
補体関連 C3腎症の予後調査等を予定している。 
7) 新規ネフローゼ研究の立ち上げ 

JNSCSデータを用いた臨床研究の募集を行い、
①日本膜性増殖性糸球体腎炎コホート研究, ②巣
状分節性糸球体硬化症の病理所見と治療反応性・
予後との関連についての検討, ③若年層ステロイ
ド感受性MCNS/FSGSに関するコホート研究, ④
ステロイド治療による糖尿病の新規発症ならびに
遷延化に関する検討, ⑤膜性腎症における寛解後
のステロイド薬・免疫抑制薬による維持療法に関
する検討, ⑥正常血圧一次性ネフローゼ症候群に
おける ACE阻害薬／ARBの処方実態と腎アウト
カムとの関連性, ⑦J-RBR を利用したわが国にお
ける巣状分節性糸球体硬化症の variant の予後に
ついての二次調査を行うこととした。 
8)成人発症難治性ネフローゼ症候群患者に対す
るリツキシマブ投与に関するアンケート 
成人発症難治性ネフローゼ症候群患者に対する
リツキシマブ投与に関するアンケートを行い、解
析を行った。37施設より回答があり成人発症難治
性のネフローゼ症候群に対するリツキシマブ投与
有の施設は 31施設、無しの施設は 6施設であ
り、投与無しの施設のうち、「添付文書での小児
発症の記載のため」と回答した施設は 5施設であ
った。 
また、投与方法としては、6か月ごと投与が 19施
設、1週間隔で 4回点滴静注が 4施設であった。 
その他、経過観察のための指標など問題点が明ら
かとなった。 
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4.多発性嚢胞腎WG 
1. 「多発性嚢胞腎患者全国登録による多施設
共同研究」（J-PKDレジストリ研究）： 

339例が登録された。男性 124例（38.6%）、女性
215例（61.4%）。平均年齢 50.9 ± 13.2歳。40歳代
が最も多かった。家族歴あり 232 例（70.0%）、な
し 23例（6.7%）、不明 86例（25.2%）。合併症では
肝嚢胞は 291例（85.8%）、脳動脈瘤 66例（19.5%）、
心臓弁膜症 78 例（23.0%）を認めた。登録時をベ
ースラインとして ANOVA解析すると、eGFR（p = 
0.0403）は有意に低下したが、両側腎容積（TKV; 
Total Kidney Volume, p = 0.7531）、Hight adjusted TKV
（p = 0.7281）に有意差を認めなかった。降圧療法
は経年的に有意な治療頻度の差を認めなかった。
トルバプタンによる治療は 5 年目において 45 例
（13.3%）の症例に対して行われている。 
血液透析の導入、腎移植、死因状況を明らかにして
いる。 
2.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 例が登録され、
計 96例が 3年目までの観察記録が終了した。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 = 99）、3
年後（n=96）まで確認した。包括的 QOLの経年変
化は、p = 0.0082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。また、p = 0.0053と肝
実質に対する嚢胞の割合が増大するにつれて包括
的 QOLが有意に低下した。肝特異的 QOLも、肝
嚢胞の割合が 25%以上の群が有意な QOL 低下を
認めた（p = 0.0060）。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、p = 
0.0015と肝嚢胞が大きいほど有意な肝特異的 QOL
の低下を認めた。 
3.患者向け ADPKDガイド作成 
 ADPKD、常染色体劣性多発性嚢胞腎
（ARPKD）それぞれに、① 病気を知る、② 診
断まで、③ 診断されたら、④ 通院を始めたら、
⑤ 治療を考える、⑥ 自分の状態を知る、⑦ 合
併症を知る、⑧ 人生を考える、⑨ 療養上の問題
を考える、の項目を作成した。計 55の Question
を作成し、それに対する Answerを医療者作成
委員が作成中である。 
 
5.移行(Transition)WG 
1. 回収率 
 日本腎臓学会評議員 612名のうち 97名
(15.9%)、日本小児腎臓病学会代議員 153名のうち
101名(66.0%)より回答を得た。 

2. 認知度 
 「小児慢性腎臓病患者における移行医療につい
ての提言」と「思春期・青年期の患者のための
CKD診療ガイド」の認知度は、それぞれ 79.1%と
77.2％であった。 
3. 理解度 
 移行プログラムが行う支援・教育内容は 6つの
領域からなることを知っている割合は 58.8%であ
った。 
4. 活用度 
 「思春期・青年期の患者のための CKD診療ガ
イド」の活用度は 40.4%であり、活用できていな
い理由の一つとして、移行医療を実践するために
必要な資源（人材、体制、具体的な資材）がない
ことが挙げられた。 
 また、「思春期・青年期の患者のための CKD診
療ガイド」のなかにある自己健康管理度チェック
リスト（患者用）を利用している割合は 6.0%で
あった。 
5. 移行プログラムを実践するチームの有無 
 移行プログラムを実践するチームが病院内に備
わっていない割合は、腎臓内科（成人診療科）で
96.9%、小児診療科で 93.1%であった。 
 
＜診療ガイドライン分科会＞ 
① 各ガイドラインに、統括委員会とＳＲチー
ム（④ 参照）の他に、腎臓専門医に加え、総合専
門医・非専門医、看護師、薬剤師、患者からなる
パネリストを含む作成ＷＧを組織した。また日本
腎臓学会のＣＫＤ診療ガイドライン 2018の難病
4疾患を扱う章の作成を担当し、ガイドライン作
成のための定性的ＳＲ、推奨作成、解説執筆の実
践的演習を行った。 
② J-CKD-DB ver.1を用いた Quality indicator(QI)調
査 
2014年版ガイドラインの代表的な推奨内容につい
て、その遵守率を明らかとするために、全国 10
か所の大学病院からＣＫＤ患者 9万人分のデータ
を収納した J-CKD-DB ver.1を利用し、QI調査を
実施・解析中である。 
③ 疫学分科会の各ＷＧとの連携を深め、日本に
おける難治性腎疾患の診療実態の調査結果を共
有した。日本腎臓学会学術委員会直轄の
SR/CPGチームを各WGメンバーの若手・中堅
より募り、組織した（計 11名）。GRADEシス
テムに沿った CPG作成、および ITシステムを
用いた SR（研究協力者：神田英一郎（川崎医科
大学））を導入すべく、講習会を開催した。 

 
Ｄ．考察 
＜研究管理推進委員会＞ 
腎臓病領域の指定難病の普及 
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難治性腎疾患と J-CKD-DBとの連携法の構築が
必要である。あるいは、J-CKD-DB事業で構築し
たデータ収集の基盤を活用して、新たに IgA腎
症、ADPKD,難治性ネフローゼの DBを構築する
ことも構想したい。いくつかの課題が抽出されて
おり、対応している。 

腎臓病領域の指定難病の普及 
今後、稼働予定の「難病診療連携拠点病院（仮
称）」や都道府県の枠を超えた早期に正しい診断
を行うための全国的な支援ネットワークである
「難病医療支援ネットワーク」の効率的な運用が
可能となり、各疾病（群）の診療連携体制構築へ
の貢献が期待される。さらに、稼働予定である臨
床調査個人票に基づく指定難病データベースへの
悉皆的なデータ蓄積の実現とともに、病態解明や
治療法開発等の推進、普及・啓発が一層進むこと
が期待される。 
＜疾患登録・調査研究分科会＞ 
① 今後の人口動態の変化による重点疾患の構造
変化が推測され、これに対応した超高齢者を含む
早期発見・治療を念頭に置いた腎疾患の診療連
携・指針整備および基礎となる病理診断が重要と
考えられた。 
② 日本腎臓病レジストリ改訂版では疾患登録内容
の定義が明確になり、今後より精確な解析が可能
となることが期待される。 
③ J-RBR/J-KDRへの参加登録済の診療科におけ
る、各疾患の病因・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）】 
平均 47～55ヶ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 群間で有意な差を示し、
超高および高リスク群、C-GradeⅢ、H-GradeⅢ、Ⅲ、
Ⅲにおける腎生存率が最軽症群に比べて有意に低
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群間で有意な差を
示し、超高および高リスク群、C-GradeⅢおよび
H-GradeⅢ、Ⅲ、Ⅲでの寛解率が最軽症群に比べて
有意に低かった。 
「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】 
 IgA腎症におけるステロイド治療と扁摘の有用
性を示唆した本研究は、既報と比べて、以下の特
徴を有する。１つは、本邦初の大規模多施設観察
研究であり、後方視的とはいえ 2002年～2004年
の全例を調査対象としていることである。2つ目
は、併合ハザードによる多重比較、背景因子ごと
の層別解析、マッチング解析の３つの異なる手法
で一定の見解を得ていることである。 
【IgA腎症の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。健診システムが整備された我が国における
IgA腎症は、発症早期かつ軽症な段階で診断される
患者が多く、扁桃摘出・ステロイドパルス療法など
の治療により尿所見が寛解に至る症例が多いこと
など、諸外国とは異なった背景と特徴がある。この
ため、予測モデル構築のコホートにおいて本プロ
ジェクトから 20.5%が登録されたことは予後予測
スコアの本邦における有用性において大変意義深
いと考えられた。 
 今後、登録症例を用いた二次研究が行われる予
定である。様々な人種や国家からの登録が行われ
ている本コホートを用い、様々な検討を行ってい
きたい。 
【Oxford 分類 2 次研究：IgA 血管炎（旧称：ヘ
ノッホ・シェーンライン紫斑病）の腎予後予測
モデル構築のための国際多施設共同研究】 
特になし 
 
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。 

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。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
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る研究となることが期待出来る。 
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/J-RBR 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。 
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を示している。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。腎機能障害
の進んだ ANCA関連血管炎の腎予後改善のための
治療法の開発が必須である。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。 
一昨年度、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 
わが国のネフローゼ患者において、JNSCSと J-

RBRの疾患別分布、年齢分布、腎生検時の疾患別
データを比較検討することにより、JNSCSの妥当
性を証明することができたていたことから、今回
はネフローゼ症候群患者について免疫抑制薬使用
に関する地域差を検討したところ、メチルプレド
ニゾロン、シクロスポリン使用に関して地域差が
みられ、経験に基づく治療が行われていることが
推察された。現在、JNSCSの解析を 5年間延長す
る JNSCS－Ex研究を開始しており、さらに電子
カルテからデータを直接引き出すシステムを構築
し、JNSCS-In, JNSCS-Eldなど新規コホートを予
定している。また、希少疾患レジストリとして
MPGNについて解析を行うとともに、C3腎症に
ついてもレジストリ登録準備を開始した。MPGN

の解析を基に、指定難病の診断基準改訂に関する
提言を行った。成人発症難治性ネフローゼ症候群
患者に対するリツキサン投与に関するアンケート
を基に、今後は適応疾患に関する提言も行いた
い。NSCSデータを用いた臨床研究の募集を行
い、今後 7研究を進める予定としている。 
 
4.多発性嚢胞腎WG 
1. 「多発性嚢胞腎患者全国登録による多施設共
同研究」（J-PKDレジストリ研究）： 

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。ADPKDでは約半数
の患者が末期腎不全にいたるとされているが、今
回のコホートでは約 20%であった。ADPKDに対す
る根本的治療も開始されたことから、本邦の正確
な疫学調査が必要と考えられた。 
2. 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。 
3.患者向け ADPKD ガイド作成 
本邦では、医療者向けの嚢胞腎（PKD）診療ガ
イドラインは以前より存在し、実際の医療で広く
用いられている。日本では患者向け嚢胞腎ガイド
ラインは存在しないが、海外では複数の患者向け
ガイドラインが存在し、ADPKDに対してトルバ
プタン治療が始まったことや、ゲノム診断の今後
の進展から、本邦の患者の希望が増すことに対応
する必要がある。 
 
5.移行(Transition)WG 
 移行医療を成功させるためには小児医療サイド
と成人医療サイドの相互理解と協調が必要不可欠
であるが、本研究班では、日本腎臓学会（主に成
人診療科）と日本小児腎臓病学会とも連携して、
平成 27年 3月に「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、平成 28年 10月に
「思春期・青年期の患者のための CKD診療ガイ
ド」を公表してきた。 
 今年度は、移行医療のさらなる啓発・普及を目
的として、「小児慢性腎臓病患者における移行医
療についての提言」と「思春期・青年期の患者の
ための CKD診療ガイド」の認知、理解、活用に
関するアンケート調査を実施した。 
 その結果、これらの提言と診療ガイドは少しず
つではあるが認知されつつあることが明らかとな
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った。しかしながら、これらの理解と活用に関し
ては十分ではないことが同時に明らかとなった。 
 移行医療がスムーズに進んでいない理由とし
て、移行医療を実践するために必要な資源（人
材、体制、具体的な資材）がないことが挙げられ
た。実際、移行プログラムを実践するチームが病
院内に備わっていない割合は極めて高率であっ
た。人材の確保と体制の整備には、医療社会資源
的にハードルが高い。しかしながら、移行医療を
支援するツールの開発や各論的な移行支援診療ガ
イドの作成は十分に可能と思われる。そのため、
今後、本研究班にて、小児期発症慢性腎疾患の移
行医療を支援する各論的な移行医療支援診療ガイ
ドやツールを整備する必要性が示された。 
＜診療ガイドライン分科会＞ 

日本腎臓学会が 2018年に上梓予定の CKD診療
ガイドライン 2018の難治性腎疾患の章を、本分科
会のコアメンバーが作成担当した。この CKD診療
ガイドライン 2018は、専門医がいない地域の医師
に対し，診療を支援することを目指して作成され
た。一方、当分科会が改訂に着手した難治性腎疾患
の診療ガイドライン 2020は、腎臓専門医に標準的
医療を伝え診療を支援するためのガイドラインで
あり、両者が補完することとなる。 
本年度は改訂のための体制が整備され、疫学分
科会との情報交換や CQの選定に前もって 2014・
2017年版の推奨内容に対する QI・アンケートを
実施・準備している。今年度選出されたＳＲチー
ムメンバーやパネリストを中心に、GRADE様式
に則ったガイドラインの完全改訂版作成が今後進
められていくと考えられる。また本分科会では新
たにＩＴによる半自動ＳＲシステムを導入予定で
あり、成功すれば先駆的な試みとなる。 
 

Ｅ．結論 

研究管理推進委員会では、AMED とも連携した 
腎臓病に関する全国規模の包括的データベース（J-
CKD-DB）への取り組みと腎臓病領域の指定難病
の普及について検討を進めている。 
疾患登録・調査研究分科会では、ウェブによる登
録システム（J-RBR/J-KDR）は累計 38000例を超え
順調に進行している。このレジストリを利用し解
析を進め、指定難病の対象疾患についてこの 10年
間の疾患発症推移を明らかにしている。この腎生
検症例 (J-RBR)にバーチャルスライドシステムを
導入し、この内容をさらに充実させる。既存のデー
タベースに病理診断に重要なバーチャルスライド
がリンクすることで、診断、予後に関するより詳細
な検討が可能となると大きく期待されている。 
各ワーキンググループは、IgA腎症WG、急速進
行性糸球体腎炎WG、ネフローゼ症候群WG、多発
嚢胞腎WGは、重点 4疾患とともに指定難病 7疾

患 (IgA腎症、多発性嚢胞腎、急速進行性糸球体腎
炎、抗糸球体基底膜腎炎、一次性ネフローゼ症候
群、一次性膜性増殖性糸球体腎炎、紫斑病性腎炎)
を対象とし、これら疾患の診断基準・重症度分類・
治療指針の検証を行っている。診療ガイドライン
の改訂、治療法未確立の腎障害に対する普及・啓
発、診療体制の整備に貢献するに資する充実した
研究成果を挙げている。移行 WG は、移行医療の
啓発・普及に対する取り組みを行なっている。 
診療ガイドライン分科会は、2020年度版ガイドラ
イン作成のための体制整備を行い、統括委員会、作
成グループ、SRチームをそれぞれ独立して組織し
た。本研究のガイドラインの特徴として、
① GL2017 年度版および QI・アンケート結果、J-
CKD-DB や疫学研究班の成果を踏まえた完全改訂
版を目指している、② 多領域専門家や患者が参加
した作成委員会を組織している、③ SRチームを組
織して IT技術を導入している、④ 難病拠点病院へ
の適応・紹介基準の作成・提案をする内容としてい
る点が挙げられる。これらは、今までにない先進的
な取り組みといえる。 
本研究全体として、研究内容として充実してお
り、滞りなく成果が上がっている。今後、AMEDと
の連携、指定難病 7 疾患 (IgA 腎症、多発性嚢胞
腎、急速進行性糸球体腎炎、抗糸球体基底膜腎炎、
一次性ネフローゼ症候群、一次性膜性増殖性糸球
体腎炎、紫斑病性腎炎)の判定・重症度分類の検証、
申請書様式の見直し、申請書のデータベース化と 2
次利用、申請を促す普及活動、診療体制の整備とバ
ーチャルスライドの導入、2020年にむけたガイド
ライン改正を着実に履行していく必要がある。本
研究は今までの積み上げられた研究内容を、踏襲
しつつも新規性を取り入れている。  本研究の
成果として腎臓疾患の発症・増悪の抑制、腎代替療
法を要する患者数の抑制に結びつく医療水準の向
上が期待される。 
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組織図 

 

（資料） 

図 1．診療ガイドライン 2017 

1） エビデンスに基づく IgA腎症診療ガイ
ドライン 2017（株式会社東京医学社） 

2） エビデンスに基づく急速進行性腎炎症
候群（RPGN）診療ガイドライン 2017
（株式会社東京医学社） 

3） エビデンスに基づく多発性嚢胞腎
（PKD）診療ガイドライン 2017（株式
会社東京医学社） 

4） エビデンスに基づくネフローゼ症候群
診療ガイドライン 2017（株式会社東京

医学社） 

図 2．市民公開講座 

1.「健康な生活を送るために」 

2017 年 9月 30 日、新潟市 

2.「生活習慣を見直して守ろう腎臓！」 

2018 年 1月 21 日、東京都千代田区 

図 3．医療者・患者向けホームページ 

http://jin-shogai.jp
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