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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

ち頻度の高い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。現在、全面

改訂版の作成を行なっている。一方、ウェブを活用した腎疾患登録システム (J-RB

R/J-KDR)を日本腎臓学会との連携で運用している。これに、腎生検病理組織のバー

チャルスライドシステムが、2019年3月から稼働し、画像登録症例を増やしている。

本システムとJ-RBRのデータを連結することにより、腎病理診断の標準化が進み、

より正確な診断による指定難病制度の適切かつ公正な運用が可能となる。また腎

疾患の実態調査・予後調査の検討に重要な腎生検組織の有効利用が行われること

が期待されるとともに、機械学習を含めた2次研究への活用、人材育成にも有用で

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合データベース事業(J-C

KD-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。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。 

  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。 
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Ａ．研究目的 
 
本研究事業が重点的に対象としてきた 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)は、エビデンスに基づく診療ガイドライ
ンが発表されているが、その効果的な運用には
課題が残るため、医療者・患者への周知と普
及、腎予後、生命予後の改善に寄与する取り組
みが必要である。腎疾患登録システム (J-
RBR/J-KDR)、電子カルテからデータを抽出す
る J-CKD-DBを活用し、医療水準の向上、医療
提供体制の整備を進める。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、必要に応じた診療ガイドライン
の改訂・更新が必要である。すべての難治性腎
疾患に対し、普及・啓発、診療体制の整備をす
すめ、医療水準向上を目指す必要がある。指定
難病 7疾患の診断・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、申請を促す啓発活動、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＞ 
腎臓病領域の指定難病の普及・啓発 
腎臓病領域を中心とした指定難病の最適な普
及・啓発の推進、・疾患群間の診断基準や重症度
分類の整合性や公平性を担保するための方策の
検討などを目的とする。 
腎臓病領域を中心とした指定難病の最適な普
及・啓発の推進においては、電子カルテシステ
ムおよび医事会計システムを改良することで指
定難病の申請率の向上を目指す。システムの改

良にあたり、指定難病告示病名とMEDIS病名
の紐付けなどの準備を行う。 
疾患群間の診断基準や重症度分類の整合性や
公平性を担保するための方策の検討では、現在
の診断基準および重症度分類を疾患群間で均一
化するため、問題点の抽出を行う。疾患群の見
直しを行う。その他、研究班ならびに日本腎臓
学会を中心として情報収集、普及、啓発を進め
る。 
 日本腎臓学会とも連携して、腎臓病総合レジ
ストリー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る。 
 
＜疾患登録・調査研究分科会＞ 
腎臓病総合レジストリー（腎生検例 J-RBR/非腎
生検例 J-KDR）は世界最大級の腎疾患レジスト
リーである。10年間の運用により、我が国にお
ける腎疾患の実態を明らかにし、指定難病の選
定に大きな貢献を成した。しかし、その過程でい
つくかの課題も浮かび上がってきたため、J-
RBR/J-KDRの改訂が行われ、2018年 1月 16日
より新システムでの登録・運用が開始されてい
る。新システム開始初年にあたり、運用上の問題
点について継続して見直しと協議をおこない、
J-RBR/J-KDR の修正を行った。さらに、新シス
テムへの登録状況を確認するため、1年間のデー
タを用いて preliminaryな解析を行った。J-RBR/J-
KDRに 2018 年 1 月 16日から 2018 年 12 月 17
日までに登録された 2,500例から非腎生検例、腎
移植および腎生検実施回数不明の 302 例を除く
2,198例を初回腎生検確定例として解析した。 
 
1.IgA腎症WG 
①  IgA腎症の腎病理初見と予後の関連に関する
前向きコホート研究(J-IGACS)では、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
ッシュアップを図る。 
②  IgA腎症の治療法と予後に関する後方視的多
施設大規模研究では、本邦初の多施設大規模後
方視的観察研究により、治療法と腎予後、中でも
扁摘と腎予後との関連性を検討する。 
③  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
～では、Oxford 分類を基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。④ 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で
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は、IgA腎症に関する腎予後予測モデルが IgA血
管炎患者にも適応拡大できるかを国際他施設共
同研究で明らかにする。 
⑤ 統合型 IgA腎症データベースの構築にむけ
た研究では、多施設共同研究のデータ（のべ
3,000例）を基盤とし、観察項目、収集方法な
どを標準化し、本邦における IgA腎症レジスト
リ構築におけるスタンダードを目指す。 
⑥ ERA-EDTA IWGと JSNの合同企画（ヨーロ
ッパと本邦における IgA腎症の臨床的特徴の比
較調査研究）では、日本国内の医療施設から
IgA腎症患者の発症年齢、性別、血尿・蛋白尿
の既往、eGFR、炎症性腸疾患・扁桃炎の合併
や治療内容などの情報を収集し、本邦における
IgA腎症患者の臨床的背景を把握し、多施設共
同研究を行うことで、施設ごとに見られる傾向
も明らかにする。さらに、JSN（日本腎臓学
会）と ERA-EDTA（欧州腎臓透析移植学会）と
の間で行われている joint programと連動する形
で同様の調査をヨーロッパの多施設とも共同研
究を行い、ヨーロッパと日本の IgA腎症患者の
臨床的背景を比較検証する。 
 
2.急速進行性糸球体腎炎WG 
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）」 
②「JKDR/JRBR登録 RPGN症例の臨床病理学
的解析」 
③RPGNの全国疫学二次調査（継続） 
④臨床個人調査票を用いた RPGN症例の疫学調
査 
上記について検討を行なっている。 
 
3.ネフローゼ症候群WG 
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一次性
ネフローゼ症候群患者の前向きコホート研究と
して JNSCSを行った。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
トリである J-RBRと比較検討を行った。
JNSCS-Ex研究として、さらに５年間延長の追
跡期間を設け、計１０年間の観察を行うことと
した。 
 
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 レジストリー研究）：前向きコ
ホート研究 
②「患者さんとご家族のための多発性嚢胞腎

（PKD）療養ガイド」の作成 
③ADPKD の脳動脈瘤スクリーニング実態追跡
調査 
④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：多施設
共同前向き観察研究 
上記に対し、取り組みを行なっている。 

 
5.移行(Transition)WG 
2018年 9～10月に、日本腎臓学会評議員 613
名と日本小児腎臓病学会代議員 128名を対象
に、両学会のメーリングリストを利用して無記
名アンケート調査を実施した。 
本調査では、主に、IgA腎症およびネフロー
ゼ症候群に関する診療ガイドラインの認知度と
思春期・若年成人患者（10代後半～20代）の
診療で主に活用している診療ガイドラインにつ
いて調査した。 
 
＜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。研
究協力者として腎臓専門医に加え、各作成WG
には非専門家や患者などのパネリストを加え、
必要最小限に厳選したPICOとクリニカルクエ
ッション（CQ）を策定する。また SRに適さな
い CQ についてはテキスト形式による記述と
する。 
② 2016年に改訂され、2017年に出版された難
治性腎疾患の診療ガイドラインの普及状況を
調査し、ガイドラインの課題および取り上げる
べきテーマを洗い出すため、腎臓専門医を対象
としたWEBアンケートを実施する。 
③ 日本腎臓学会の協力のもとに、学術委員会
の下部組織としてシステマティックレビュー
（SR）チームを若手学会員より組織する。
GRADE システムに関する勉強会を実施する。 
④ SR チームを中心にまずはエビデンスの収
集をハンドサーチにより実施する。別途、ITに
よる半自動化SRシステムによるエビデンス収
集結果と突合し、網羅的なリストとする。収集
されたエビデンスを GRADE システムに沿っ
て、SRを実施する。 
 
（倫理面への配慮） 
バーチャルスライドの管理については、J-
RBR/J-KDRの研究の一環として、同研究の延
長・改訂とともに、岡山大学の倫理委員会に申
請され、日本腎臓学会の倫理委員会で承認を得
ている。 
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他、各WGでの研究については、各WGでの
報告書参照のこと。 
 
Ｃ．研究結果 
 
＜研究管理推進委員会＞ 
腎臓病領域の指定難病の普及・啓発 
指定難病の最適な普及・啓発の推進の検討に
おいては、システムの改良にあたり、指定難病
告示病名とMEDIS病名の紐付けのために、
MEDISへの病名登録を依頼した。腎臓病領域
では、一次性ネフローゼ症候群や一次性膜性増
殖性糸球体腎炎などが該当し、計 21個の指定
難病に対してMEDISへの登録依頼をした。こ
れらの病名が登録されることで、今後のさらな
る周知と申請率向上など患者の福音に向けた基
盤が構築されると考える。 
疾患群間の診断基準や重症度分類の整合性や
公平性を担保するための方策の検討において
は、疾患群間の重症度分類を均一化するにあた
り、疾患群の見直しを行い、新しい疾患群分類
を作成した。新しい疾患群分類において、IgA
腎症、多発性嚢胞腎、非典型的溶血性尿毒症症
候群など 14疾患を腎臓病領域の疾患群に分類
した。 
その後、これらの新しい疾患群分類ごとに均
霑化した重症度分類の整理を行った。腎臓病領
域の疾患群では、基本的にはこれまで同様
CKD重症度分類ヒートマップを使用する方針
とした。一部、CKD重症度分類ヒートマップ
のみでは評価が困難な疾患に対しては、追加の
重症度の指標を用いることを検討している。今
後は、本研究班で作成した重症度分類の素案を
行政や各政策研究班と検討し最終的な重症度分
類を作成する予定である。 
その他、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＞ 
J-RBR/J-KDRの修正においては、臨床情報登
録画面と疾患パネルの改訂をおこなった。 
腎臓病総合レジストリー(J-KDR/J-RBR) 新シ
ステムへの登録開始とデータ集計では 2198例
のうち、IgA腎症、一次性ネフローゼ症候群、
急速進行性腎炎の登録は、それぞれ 625例
(28.4%)、283例(12.9%)、187例(8.5%)であっ
た。また、一次性ネフローゼ症候群の内訳は微
小変化型ネフローゼ症候群 152例(53.7%)、膜性

腎症 96例(33.9%)、巣状分節性糸球体硬化症 27
例(9.5%)、膜性増殖性糸球体腎炎 8例(2.8%)で
あった。 
 腎生検病理組織のバーチャルスライドシステ
ムが、J-RBRにリンクする形で、2019年 3月か
ら稼働して、画像登録症例を増やしている。現
在、101症例のバーチャルスライドが閲覧可能
となっている。 
1.IgA腎症WG 
① 新規の症例登録は平成 27 年 9 月に打ち切ら
れ、最終的な症例登録施設は 44施設、総登録症
例数は 1,130例であった。透析導入リスクの分類
が可能であった 887 例のうち、追跡データが入
手できた 848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 1.5％、中等
リスク群で 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。平均 47.8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。 
② 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）傾向スコアマッ
チング解析で扁摘は有意に良好な腎予後と関連
した。2）コホート全体における多変量解析で
も扁摘は良好な腎予後と関連した。３）背景因
子の層別解析で扁摘と腎予後との関連性におい
て意義ある交互作用は認められなかった。 
③ 2015年 10月～2016年 3月末に計 7施設か
ら 636例の登録があり、データスクリーニング
は終了し、研究事務局への提出は完了してい
る。予測モデル構築のコホートにおいて 20.5%
（569名）が本邦からの登録である。 
④日本からは計 76例の成人 IgA血管炎症例が
登録され、現時点での症例登録、臨床 Dataの
送付が終了している。 
⑤メタ情報を含むデータを EDCシステム上で
構築しハンドリングすることで、DBの統合が
容易となることが確認された。 
⑥ヨーロッパと日本の IgA腎症患者の臨床的背
景において、腎生検が施行されるまでの臨床経
過や、腸管関連疾患の合併率、治療内容に相違
がみられた。 
 
2.急速進行性糸球体腎炎WG 
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①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
を明らかにした。 
②2007～2017年に JKDR/JRBR で登録された患
者の中で RPGNの占める割合を明らかにした。
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。 
③年代とともに生命予後は有意に改善傾向にあ
るものの、腎予後は改善に乏しいことを示し、
論文発表した（Yamagata K. Clin Exp Nephrol 
2018 in press）。 
④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 
①J-RBR と JNSCS の比較：J-RBR と JNSCS の
診断名別の割合・患者背景を明らかにした。 
②免疫抑制療法の地域差 
静注メチルプレドニゾロン、シクロスポリ
ン、シクロフォスファミド、ミゾリビン、タク
ロリムス、リツキシマブの投与時期を明らかに
した。 
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ことを明らかにした。 
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は、Regional variations 
in immunosuppressive therapy in patients with 
primary nephrotic syndrome: the Japan Nephrotic 
Syndrome Cohort Studyとして、Clin Exp Nephrol
誌に投稿し、論文化された。 
③JNSCSのアウトカム：5年間のデータがほぼ
固定され解析を進めている。現在論文作成準備
中である。 
④JNSCS-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。 
⑤JNSCS-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。 

 2018年度中に limited β版をリリースする予
定となっている。 
⑥希少疾患レジストリ(MPGN&C3腎症)：J-
RBRに登録されたMPGNの臨床像の特徴につ
いては、Clinical features and pathogenesis of 
membranoproliferative glomerulonephritis: a 
nationwide analysis of the Japan renal biopsy 
registry from 2007 to 2015として、Clin Exp 
Nephrol誌に投稿し、論文化された。 
 さらに、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、研究協力施設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（後向き）とともに、新規症例を
組み込んだレジストリ（前向き）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, (7)JRBR 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成人期発症の難治性のネフローゼ症候群（頻
回再発型あるいはステロイド依存性）患者に対
するリツキサンの有効性及び安全性を確認する
臨床第 III相試験：2017年に成人発症難治性ネ
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ったが、その結果をも
とに、成人期発症の難治性のネフローゼ症候群
（頻回再発型あるいはステロイド依存性）患者
に対するリツキサンの有効性及び安全性を確認
する臨床第 III相試験を計画している。PMDA
と相談しながら試験のプロトコールを検討して
いる。 
⑨AMED 研究「ネフローゼ症候群に関する新規
バイオマーカー研究」との連携：今年度より、
AMED研究との連携を開始した。1.微小変化群/
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巣状分節性糸球体硬化症、2.膜性腎症、3.C3 腎
症/膜性増殖性糸球体腎炎、4.ループス腎炎の 4 
つの代表的腎疾患の登録と検体収集を行い、各
種バイオマーカーの測定法の確立と、4 つの代
表的腎疾患の診断や病勢評価、予後予測の有用
性について評価する。 
 
 
4.多発性嚢胞腎WG 
①339例が登録された。登録時をベースラインと
して ANOVA解析すると、eGFRは有意に低下し
たが、両側腎容積（TKV; Total Kidney Volume）、
身長補正腎容積（htTKV; height adjusted TKV）は
CKD stage が進行するほど有意に年間増大量が
高かった。CKD G4群において、有意に ΔTKV≧
5%群の eGFR年間変化量が多かった（p = 0.01）。
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。腎移植
は登録時 1.5%、4.4 %に対して行われた。また死
亡例は計 3.2%に認めた。 
②全部で 55個の Clinical Questionを作成し、そ
れに対する Answer を医療者作成委員が作成し
た。患者委員による修正も終了し、現在関連各学
会の査読を行っている。 
③回答いただいた施設の推定全患者数 5,282人。
85 %の施設が全ての患者に対してスクリーニン
グを行っていたが、全く行っていない施設は 6%
であった。患者全体では 12%の患者に脳動脈瘤
を認め、そのうち 64 %が集計施設のスクリーニ
ングにより見つかった。脳出血・クモ膜下出血は
4%の患者に認め、そのうち 75%が集計施設初診
前に見つかった。 
④ FANLTC（p=0.0499）、FACT-Hep（p<0.0001）
いずれも対象群（肝嚢胞占拠割合 25%以上）と
コントロール群（肝嚢胞占拠割合 25%未満）の
間で有意差を認めた。包括的 QOLの経年変化は、
対象群が有意な QOLの低下を認めた。また、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、
対象群が有意な QOL低下を認めた。肝嚢胞の割
合により 4 群に分類して比較すると、肝嚢胞が
大きいほど有意な肝特異的 QOL の低下を認め
た。 
 
5.移行(Transition)WG 
1) 成人診療科と小児科で「小児 IgA腎症治療
ガイドライン 1.0版」および「小児特発性ネフ
ローゼ症候群診療ガイドライン 2013」の認知度
が大きく異なっていた。 

2) 思春期・若年成人（10代後半～20代）の
IgA腎症の診療で最も活用している診療ガイド
ラインは、成人診療科では「エビデンスに基づ
く IgA腎症診療ガイドライン 2014あるいは
2017」または「IgA腎症診療指針－第 3版－」
であるのに対し、小児科では「小児 IgA腎症治
療ガイドライン 1.0版」であった。 
3) 思春期・若年成人（10代後半～20代）のネ
フローゼ症候群の診療で最も活用している診療
ガイドラインは、成人診療科では「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
2014あるいは 2017」であるのに対し、小児科
では「小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイド
ライン 2013」であった。 
 
＜診療ガイドライン分科会＞ 
①各ＷＧのメンバーにより CQ が作成された。
CQ選定の際には臨床的な重要性に加え、SR実
施に値するエビデンス集積の有無を考慮した。
重要な CQ で十分なエビデンスのないものに
ついては、テキスト形式で対応することとし、
各ガイドラインの章立てを策定した。また難病
拠点病院への紹介基準案作成・提案を行う予定
であるが、専門医の勤務先病院と難病拠点病院
との違いを盛り込む予定である。 
②アンケート調査結果のまとめ  
・成人ネフローゼ症候群の診療に関するアンケ
ート調査では、診療パターンにばらつきが認め
られたものと認められなかったものがあった。
ガイドラインの推奨とは異なる診療パターンも
あった。腎臓専門医においても Guideline 
practice gapが存在した。（英文論文投稿中） 
・IgA腎症、RPGN、PKDの診療に関しては、
回答者の 80％以上が各 GLを時々以上の頻度で
参考にしていた。エビデンスが不足しているた
めに SRに値せず、テキスト形式で記載予定の
CQのための貴重な情報が得られた。 
③第 2回目の SRチームの GRADEシステム勉
強会・ITによる半自動化 SRシステムの導入練
習を平成 30年 6月 23日に実施した。 
④平成 30年 9月 30日までに発表されたエビデ
ンスを用いた SRを開始した。まずはハンドサ
ーチによる SRを実施し、ITによる SRは検証
に用いる予定である。 

 
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・啓発 
今後、「難病診療連携拠点病院」や都道府県の
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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」の運用が開始され、各疾病の診療
連携体制構築への貢献が期待される。さらに、
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＞ 
今回の改訂では、病理診断は疾患パネルの中
から最終診断をひとつのみ登録する事としてお
り、病名の登録は再現性の高いものとなってい
ると考えられる。病因・病理亜型に関する情報
の入力も新システムでは大幅に改善が認められ
ている。 
新システム開始初年にあたり、今回の改訂後
の運用上の問題点について継続して見直しと協
議をおこない、J-RBR/J-KDRの修正を行った。 
新システムの開始にあたり大きなトラブルの
報告はほとんどなく、概ねスムーズな移行が出
来たものと考えられた。今後も J-RBR/J-KDR
登録に関する継続した協議を行うことで、これ
までよりも精度の高い解析が可能となることが
期待される。 
バーチャルスライドの症例の蓄積が増え、今
後、診断、予後に関するより詳細な検討が期待
される。 
 

1.IgA腎症WG 
① 透析導入リスク、C-Grade、H-Gradeの各分
類は、腎予後を識別できる妥当な予後分類と考
えられた。今後、症例の追跡期間の延長によ
り、予後分類の妥当性を明確にできるものと思
われる。 
② IgA腎症に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、背景因
子ごとの層別解析でも同様の結果が得られてい
ることである。 
③ 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。 
④ なし 
⑤ 本研究の結果から、たとえ異なる目的で構
築されたデータベースであっても、適切なメタ
情報を定義することで、再入力などの手間をか
けずにひとつのデータセットとして解析できる
可能性が示唆された。一方、データベースの品
質を保つためにはデータクリーニングを徹底的
に行う必要があり、データの取得時から解析を
意識した Case Report Form（症例報告書）を作
成することが重要であると考えられた。今後
は、標準項目の検討などを通して、本邦におけ
る IgA腎症レジストリ構築におけるスタンダー
ドを目指す。 
⑥ ヨーロッパでは腸管関連疾患の合併率が高
く、一方で日本では、上気道炎後の血尿の頻度が
高いことが示され、IgA 腎症の病態における扁
桃あるいは腸管を主とする粘膜免疫応答異常に
相違がみられる可能性が示唆された。現在ヨー
ロッパ、日本双方で登録数を増やしており、詳細
な解析がまたれるところである。 
 
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。 
RemIT-JAV-RPGNは、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、現在複数の二次研究が進捗し
ており、ANCA関連 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
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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。 
JKDR/JRBR登録 RPGN症例の臨床病理学的解
析の結果は、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。 
RPGNの全国疫学二次調査では、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。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。治
療による改善が認めらないとされる腎機能障害
が進んだ ANCA関連血管炎において、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。 
最後に、この数年間に RPGN診療に関する二
つの大きな成果が得られている。一つ目として、
平成 27年に本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。二つ目として、各関連学会
の協力、後押しのもとで、長年の課題であった血
漿交換療法の保険収載に関して、平成 28年度の
抗 GBM 抗体型 RPGN に続き、本年度の改正に
より ANCA 関連 RPGNも保険適応を獲得した。
RPGN重症例（高度腎不全、肺胞出血合併）の治
療選択を充実させることが可能となり、更なる
生命予後・腎予後の改善が期待される。 

 
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
トリ登録を開始した。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、成人期発症の難治性のネフ
ローゼ症候群（頻回再発型あるいはステロイド
依存性）患者に対するリツキサンの有効性及び
安全性を確認する臨床第 III相試験を計画して
いる。今後は適応疾患に関する提言も行いた
い。JNSCS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 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。現在、本邦の指定難病基準では年間
5%以上の腎容積増大が求められているが、今回
の検討では、腎容積の年間 5%以上増大を重症度
と規定する意義を見出すことはできなかった。 
②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。 
③ 日本を含めたアジアやドイツ、ポーランドで
は ADPKD の患者さんの脳動脈瘤合併頻度が高
いとされ、国によって脳動脈瘤スクリーニング
の意義は異なるとも考えられる。今回のアンケ
ートでは、脳動脈瘤の約 60%が MRA によるス
クリーニングで発見された。本邦のガイドライ
ンで推奨する脳動脈瘤スクリーニングは多くの
施設で行われ、実際多くの患者で動脈瘤を発見
することができていた。 
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④ 包括的および肝特異的 QOL は経年変化でも、
>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 
思春期・若年成人の IgA腎症とネフローゼ症
候群の診療において、成人診療科と小児科で認
知・活用されている診療ガイドラインが大きく
異なっていることが浮き彫りとなり、treatment 
gapの存在が確認された。 
移行期医療においては治療の継続性と成人診
療科での信頼関係の構築が重要であり、十分な
説明のない急な治療方針の変更は患者の不安や
不信感の原因となり、移行・転科の失敗につな
がる可能性がある。したがって、IgA腎症とネ
フローゼ症候群の移行期医療において、両疾患
の特徴を考慮した移行期医療支援ガイドや移行
医療支援ツールの整備が急務と考えられた。 

 
＜診療ガイドライン分科会＞ 
日本腎臓学会が本年度に上梓した 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 2017年版の推奨内容に対するアンケ
ートを実施し、Evidence-Practice Gapの実態が
明らかとなった。2020年版のガイドラインで
は、標準治療の遵守を促進するための配慮が必
要になると考えられる。また 2017年版のガイ
ドラインにおける SRに加え、海外ガイドライ
ン、関連するコクランレビューや既存の SR論
文、これまでの主要な大規模臨床試験の資料を
揃えた検討により、2020年版のガイドラインで
取り上げる CQは上記のように厳選されたもの
となった。ただし臨床現場で必要とされる CQ
は多く残されており、それらについては既存の
エビデンスに加えて、疫学分科会の最新の成果
およびエキスパートオピニオンを適宜採用しつ
つ、テキスト部分に記載することとし、それら
が網羅されるように章立てを作成した。次年度

には SRの結果を踏まえた推奨・解説の作成お
よびテキスト部分の執筆が行われる。今回、新
たに難病拠点病院への紹介基準案を策定、記載
することとなったが、腎臓専門医が勤務する施
設との棲み分けなど、検討課題が多く残されて
いる。 
 
Ｅ．結論 
研究管理推進委員会では、腎臓病領域の指定難
病の普及・啓発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
イドシステムがリンクして、さらに、有効性のあ
るレジストリシステムとなりうる。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
ライン作成の作成を進めている。 
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症
例登録の充実、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
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が期待される。 
 
Ｆ．健康危険情報 
該当なし。 
 
Ｇ．研究発表 
１．論文発表 
1.Kubota W, Honda M, Okada H, Hattori M, Iwano 
M, Akioka Y, et al. A consensus statement on health-
care transition of patients with childhood-onset 
chronic kidney diseases: providing adequate medical 
care in adolescence and young adulthood. Clin Exp 
Nephrol. 2018;22(4):743-51. 
 
各分科会での成果は、各分科会の報告を参照の
こと。 
 
Ｈ．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 
組織図 
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（資料） 
図 1．市民公開講座 
1.「ストップ糖尿病性腎症！！糖尿病と腎臓の密接な関係」  

2018年 4月 8日 新潟市民プラザ（新潟市） 
2.「もっと知りたい！腎臓のこと」～健康な毎日を過ごすために～  

2018年 6月 10日 朱鷺メッセ展示ホール B（新潟市） 
3.「腎臓病・糖尿病に負けない生き方～2018～」  

2018年 10月 6日 朝日ホール（名古屋市） 
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図 2．医療者・患者向けホームページ 
http://jin-shogai. 
 


