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A．研究目的 
  本分担研究が対象とする小児特発性ネフロー

ゼ症候群は、本邦小児での発症率が年間 1000 人

（6.49 人/小児人口 10 万人）と、比較的頻度の高

い疾患で、そのうち約 15-20%が既存の治療抵抗性

の難治性となることがわかっている。また好発年

齢は 5 歳未満（50%以上が発症）であるが、成人

期まで継続治療・診療が必要な患者も少なくなく、

内科領域と連携をとったスムーズな移行期医療も

重要な課題である。 
 本疾患の診療にあたっては、2012 年時点での現

状ならびにエビデンスをまとめた「小児特発性ネ

フローゼ症候群診療ガイドライン 2013」が発刊さ

れ、小児科医のみならず内科医、患者家族にもひ

ろく利用されている。2012 年以降、治療面では薬

剤の投与期間に関する新たなエビデンスや生物学

的製剤の効果の証明ならびに保険承認がなされ、

診療面では学会および政策研究班を中心に腎疾患

漁期の移行期医療に関する検討が進み提言などが

出されてきた。そのため、小児特発性ネフローゼ

症候群患者さん診療に際し、ここ 5 年での最新の

情報ならびに体制を盛り込んだガイドラインの改

訂が必要と考えられ、本研究班は「小児特発性ネ

フローゼ症候群診療ガイドライン 2019」の作成を

行うことを目的とする。 
 
 

B．研究方法 
①「小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライ

ン 2013」を再度レビューしたうえで、今年度は

「Minds 診療ガイドライン作成の手引き 2014」に

則り、診療ガイドライン改訂のための組織体制、

スコープ、構成案を作成した。 
 
 
C．研究結果 
①診療ガイドライン改訂の体制整備 
 
＜組織体制＞ 
前回ガイドラインと同様、小児腎臓病学会会員

でガイドライン作成経験のあるもの、また実際

にネフローゼ症候群の診療に第一線で取り組ん

でいるもの、を中心にメンバー構成を行ってい

る。 
近年の課題である移行期医療に重点をおき、日

本腎臓学会との連携を円滑に行うために、統括

委員として成人ネフローゼ症候群診療ガイドラ

イン改訂の難治性腎疾患に関する調査研究班の

研究代表者である私が加わり、小児委員と情報

共有ならびに意見交換を行う体制整備を行っ

た． 
以下が体制である 

ガイドライン統括委員会 

研究要旨 
【研究目的】 
小児特発性ネフローゼ症候群診療につき、①診療ガイドラインの改訂、②Web の作成、などを実施する。

 

【研究方法】 
「Minds 診療ガイドライン作成の手引き 2014」に則り、既存の診療ガイドライン（小児特発性ネフロ

ーゼ症候群診療ガイドライン 2013）の改訂を行うための、スコープならびに構成案を作成する。 

 

【結果】 
ガイドライン改訂のための、スコープならびに構成案を定め、策定された Clinical Question に対し

ての文献検索を行った。 

【考察】 
前ガイドライン発刊後 4 年の間に、新規薬剤の承認や新たなエビデンスの蓄積などの進歩がみられて

おり、それらを盛り込んだ小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン改訂の準備が着実に行えて

いる。 

 

【結論】 
診療ガイドライン改訂の下準備が完了し、来年度は改訂ガイドラインの作成を進めていく。 
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＜スコープ＞ 

以下のように作成し、班員で決定した。 

特に重要課題として、内科および腎臓内科での

成人診療体制（ガイドライン）との情報共有であ

るという点を確認し、本ガイドライン統括委員

会に加わっていただいた成人ネフローゼ症候群

診療ガイドライン改訂委員の丸山彰一先生と共

有した。 

(1)タイトル 

小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン

2019 

(2)目的 

小児期発症の特発性ネフローゼ症候群の適切な

治療・管理を支援し，小児特発性ネフローゼ症

候群患者の予後ならびに QOL を改善する． 

(3)トピック 

小児特発性ネフローゼ症候群の治療(診療) 

(4)想定される利用者，利用施設 

本症候群診療に関与するすべての医療者 

特に小児腎臓科医，一般小児科医，腎臓内科医

を想定 

(5)既存ガイドラインとの関係 

小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン

2013 の改訂 

(6)重要臨床課題 

1．初発時ステロイド治療の投与期間 

2．難治性頻回再発型/ステロイド依存性の治療 

3．移行医療 

4．遺伝子検査 

(7)ガイドラインがカバーする範囲 

小児期発症ネフローゼ症候群の小児期(骨端線閉

鎖まで)の治療 

ステロイドによる成長障害を考慮しない年齢に

関しては適宜成人ガイドラインも参考にする 

(8)クリニカルクエスチョン(CQ)リスト 

CQ1 小児初発特発性ネフローゼ症候群の初期

治療において，8 週間治療(ISKDC 法)と 12 週間

以上治療(長期漸減法)のどちらがすぐれている

か． 

CQ2 小児頻回再発型ネフローゼ症候群に対し

て免疫抑制薬は推奨されるか． 

CQ3 小児難治性頻回再発型ネフローゼ症候群

に対してリツキシマブ治療は推奨されるか． 
CQ4 小児ステロイド抵抗性ネフローゼ症候群

に対して免疫抑制薬は推奨されるか． 
 
＜構成案＞ 
班会議で以下のように最終の構成案を定め、CQ
部分に対する文献検索を開始した． 

(1)作成組織 

平成 29 年度厚生労働科学研究費補助金 (難治性

疾患等政策研究事業) 「小児腎領域の希少・難

治性疾患群の診療・研究体制の確立(H29-難治等

(難)-一般-039)」班 (研究代表者：石倉健司 敬

称略，以下同) 

(2)作成主体 

小児特発性ネフローゼ症候群班 (研究分担者：

濱田陸，丸山彰一) 

(3)ガイドライン統括委員会 

郭義胤，濱田陸，丸山彰一 (50 音順，以下同) 

(4)ガイドライン作成グループ 

稲葉彩，郭義胤，貝藤裕史，木全貴久，近藤秀

治，佐古まゆみ，佐藤舞，杉本圭相，田中征治，

長岡由修，野津寛大，橋本淳也，濱田陸，丸山

彰一，三浦健一郎，山本雅紀 

(5)システマティックレビューチーム 

稲葉彩，貝藤裕史，木全貴久，近藤秀治，杉本

圭相，田中征治，長岡由修，橋本淳也，三浦健

一郎，山本雅紀 

河合富士美（文献検索専門家） 
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(6)外部評価委員会 

日本小児腎臓病学会 

日本腎臓学会 

(7)構成 

巻頭言： 

前文： 

ガイドライン作成方法： 

委員会開催記録 

目次 

用語 

1．総論（疾患概念・定義・腎生検）【記述】 

2．疫学・予後 【記述】 

3．遺伝子検査 【記述】 

4．薬物治療 【記述＋CQ】 

①治療総論   

②初期（初発時およびステロイド）治療  

CQ1 小児初発特発性ネフローゼ症候群の初期

治療において，8 週間治療(ISKDC 法)と 12 週間

以上治療(長期漸減法)のどちらがすぐれている

か． 

③頻回再発型ネフローゼ症候群の治療 

CQ2 小児頻回再発型ネフローゼ症候群に対し

て免疫抑制薬は推奨されるか． 

④難治性頻回再発型ネフローゼ症候群の治療 

CQ3 小児難治性頻回再発型ネフローゼ症候群

に対してリツキシマブ治療は推奨されるか． 

⑤ステロイド抵抗性ネフローゼ症候群の治療 

CQ4 小児ステロイド抵抗性ネフローゼ症候群

に対して免疫抑制薬は推奨されるか． 

⑥ステロイド抵抗性ネフローゼ症候群の追加治

療 

⑦小児特発性ネフローゼ症候群の長期薬物治療 

5．一般療法 【記述】 

①浮腫の管理  

②食事療法 

③ステロイド副作用対応 

④予防接種・感染予防 

6．移行医療 【記述】 

7．コラム 

医療助成、高脂血症、血栓、高血圧 

 
 
 
D．考察 
 小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン

改訂にあたり、体制整備ならびに構築を行った。

改訂を行うのにあたり重要な臨床課題として、1．
初発時ステロイド治療の投与期間、2．難治性頻回

再発型/ステロイド依存性の治療、3．移行医療、4．
遺伝子検査、を挙げ、小児腎臓病学会と日本腎臓

学会が連携してガイドライン改訂に取り組む体制

整備が行えたと考えている。来年度はガイドライ

ン本文の作成および完成を目指していく予定であ

る。 
  
 
E．結論 
小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン改

訂に関する体制整備が完了した。次年度でガイドラ

イン改訂の完成を目指す。 
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