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研究要旨：2015 年に当研究班にて小児期発症自己免疫性肝炎の全国調査を実施した。

前回調査から長期予後の把握が必要なことから、2019 年調査予定の全国調査では、小

児期・移行期を含む包括的対応を要する希少難治性肝胆膵疾患の調査研究班と本研究

班と合同で行った疫学調査で自己免疫性肝炎の経験がある施設へ調査票を郵送し、詳

細を検討することとした。 

 

Ａ．研究目的 
本邦小児の全国規模における自己免疫性

肝炎（AIH）の調査は 2015 年に初めて実施さ
れた。成人では以前から全国規模の調査が行
われて来ているが、小児と成人では臨床的特
徴が異なることが明らかになった。原発性硬
化性胆管炎（PSC）との鑑別が必要となる点
やAIH/PSCオーバーラップに関しては小児の
特徴とも言える。また、長期経過においては、
成長の問題も小児期独特の問題とも言える
が、前回調査では把握できなかった。小児期
発症AIHの長期予後および臨床的特徴を明ら
かにするために必要な調査項目を確定する
ことである。 

 
Ｂ．研究方法 

2015 年の調査結果と済生会横浜市東部病
院小児肝臓消化器科のAIH,PSC症例を再検討
し、前回調査の問題点および課題を明らかに
する。小児期・移行期を含む包括的対応を要
する希少難治性肝胆膵疾患の調査研究班と
本研究班と合同で行った疫学調査のうち、
AIH, PSC, 原発性胆汁性胆管炎(PBC)の各施
設の患者数を明らかにする。 
 
 

Ｃ．研究結果 
前回調査から以下の点が課題として挙げら
れた。 
①診断時に PSC と AIH scoring system、
simplified score では区別が難しい。②
AIH/PSC overlap が紛れ込んでいる→ステロ
イドや免疫抑制は効果がない。③長期的な経
過で ERCP で PSC に特徴的な所見が出現し、
AIH/PSC overlap と診断される症例がある。
③メチルプレドニンパルス療法の効果につ
いて、④3か月以内に ALT 値が正常化しない
症例についての長期予後や診断変更の有無
などについて。⑤ステロイド長期投与による
身長、体重、骨密度へ与える影響、⑥血液・
悪性疾患の合併について 
疫学調査については、以下の症例数であった。 
 
 PBC AIH PSC 
症例数 2 59 53 
うち男児数 0 19 37 
報告施設数 2 34 23 
症例数/1施
設 
中央値（範
囲） 

1(1) 1(1-18) 1(1-12) 
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Ｄ．考察 
疫学調査の結果から、1施設あたりの症例数
が少なく、特定の施設に患者が集中している
ことが判明した。また、PBC は 2例の報告が
あるが、1例は PSC と PBC を混同した症例と
思われ、PBC は小児においては極めて稀な疾
患であることが改めて判明した。 
上記の状況から、前回調査と同様に小児科学
会認定研修施設への調査票の送付は非効率
であることが判明した。 
 
Ｅ．結論 
 小児期・移行期を含む包括的対応を要する
希少難治性肝胆膵疾患の調査研究班と本研
究班と合同で行った疫学調査の２次調査と
して行うことが最も効率的であり、症例報告
のあった施設へ調査票を送ることした。 
長期予後調査のための記載項目として、
T-bil,AST, ALT, γ-GTP, IgG, Alb, 血小板
数, 抗核抗体, 可溶性 IL-2R, 身長, 体重, 
ﾒﾁﾙﾌﾟﾚﾄﾞﾆｿﾞﾛﾝﾊﾟﾙｽ療法, PSL 投与量, アザ
チオプリン投与量, ERCP 施行, PSC 含む合併
症発症, 肝組織（新犬山分類）, M2BPGi, ス
テロイド関連の副作用,皮膚線条,多毛,中心
性肥満,満月様顔貌を採用した。 
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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 


