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研究要旨：2015 年に実施した門脈血行異常症（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）の全国疫学調査データを用いて、各疾患

の地域分布を検討した。 

2015 年全国疫学調査の一次調査では、内科（消化器担当）、外科（消化器担当）、小

児科、および小児外科を標榜する 4,001 診療科に対して、調査前年の 1年間に、IPH、

EHO、BCS の各疾患で受診した患者数を調査した。二次調査では、一次調査で「患者あ

り」と回答した 299 診療科に対して、人数分の調査個人票を送付し、各患者の臨床疫

学特性に関する情報を収集した。地域分布の解析では、二次調査で得た居住地や年齢

の情報を元に、間接法により、都道府県別の Standardized Prevalence ratio（SPR）

を算出して評価した。 

二次調査で情報が得られた特発性門脈圧亢進症 279 人、肝外門脈閉塞症 211 人、

Budd-Chiari 症候群 112 人を解析対象とした。特発性門脈圧亢進症の SPR は、北海道

や東北、関東、沖縄に高い傾向を認めた。また、肝外門脈閉塞症は、北海道や東北、

中国地方に多く、Budd-Chiari 症候群に関しては、東北や瀬戸内海沿岸地域に多く分

布していた。 

今後、飲酒率や喫煙率の地域分布との相関を検討し、飲酒習慣や喫煙習慣が門脈血

行異常症の発生に関与している可能性について評価していく予定である。 

 

Ａ．研究目的 

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）の発生要因に関しては、各疾患で

諸説はあるものの、未だ結論は得られておら

ず、ほとんどの症例で原因は不明である。 

そこで、門脈血行異常症３疾患の発生要因

の糸口を得るため、2015 年の門脈血行異常

症・全国疫学調査データを用いて、各疾患の

地域分布を検討した。 

Ｂ．研究方法 

2015 年に実施した全国疫学調査は、厚生労
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働科学研究費補助金・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」によっ

て作成された「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」
1)に沿って実施したものである。 

全国疫学調査の一次調査では、内科（消化

器担当）、外科（消化器担当）、小児科、およ

び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 診療科を選定した。一次

調査の調査内容は、調査前年の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。IPH、EHO、BCS の診断基準は、本研

究班が提唱するガイドラインに基づくもの

とした 2)。 

二次調査では、一次調査で「患者あり」と

回答した 299 診療科に対して、人数分の調査

個人票を送付し、各患者の臨床疫学特性に関

する情報を収集した。調査内容は、基本特性

（性別、生年月、病名、居住地、発症日、診

断日）、家族歴、飲酒・喫煙・経口避妊薬の

服用歴、既往歴、診断時の症状、検査所見（血

液、内視鏡、画像、組織）、診断後の転帰、

などである。 

解析では、二次調査で得た居住地の情報を

元に、都道府県別に患者数を集計した。また、

二次調査で得た年齢の情報を元に、日本全体

での10歳毎の年齢層別患者数を集計し、2014

年 10 月 1日時点のわが国の年齢層別人口で

除することにより、日本全体での年齢層別有

病率（人口 1000 万対）を算出した。次に、

2014 年 10 月 1日時点の各都道府県の年齢層

別人口を用いて、間接法により、各都道府県

における各疾患の期待患者数を推計した。最

終的に、各都道府県の患者数を期待患者数で

除することにより、Standardized Prevalence 

ratio（SPR）を算出し、都道府県毎に色分け

して図示した。なお、SPR が 100 よりも高い

場合（赤色）は日本平均よりも有病率が高い、

SPR が 100 よりも小さい場合（緑色）は日本

平均よりも有病率が低い都道府県であるこ

とを意味する。 

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より配慮する

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っ

た。 

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 

二次調査で情報が得られた特発性門脈圧

亢進症 279 人、肝外門脈閉塞症 211 人、

Budd-Chiari 症候群 112 人を解析対象とした。 

図１に、特発性門脈圧亢進症の地域分布を

示す。SPR が 100 よりも大きい（日本平均よ

りも有病率が高い）都道府県は、北海道、岩

手、宮城、福島、茨城、群馬、埼玉、千葉、

東京、新潟、福井、三重、奈良、鳥取、佐賀、
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長崎、大分、沖縄、であったが、有意に高い

県は奈良のみであった。なお、青森、秋田、

山梨、岐阜、和歌山、香川、高知では、二次

調査で報告された患者数が０のため、SPR で

の評価は困難であった。 

図２に、肝外門脈閉塞症の地域分布を示す。

SPR が 100 よりも大きい（日本平均よりも有

病率が高い）都道府県は、北海道、宮城、山

形、福島、千葉、新潟、富山、福井、静岡、

兵庫、鳥取、島根、岡山、山口、高知、大分、

宮崎、沖縄、であったが、有意に高い県は北

海道、千葉のみであった。なお、岩手、秋田、

石川、山梨、岐阜、和歌山、徳島、佐賀、長

崎、鹿児島では、二次調査で報告された患者

数が０のため、SPR での評価は参考値とされ

たい。 

図３に、Budd-Chiari 症候群の地域分布を

示す。SPR が 100 よりも大きい（日本平均よ

りも有病率が高い）都道府県は、青森、岩手、

宮城、山形、福島、千葉、新潟、大阪、兵庫、

奈良、和歌山、鳥取、岡山、広島、徳島、愛

媛、福岡、大分、宮崎、沖縄、あったが、有

意に高い県は認めなかった。なお、秋田、群

馬、富山、石川、福井、山梨、岐阜、愛知、

島根、香川、高知、佐賀では、二次調査で報

告された患者数が０のため、SPR の信頼性は

低い可能性がある。 

 

Ｄ．考察 

本研究の結果、特発性門脈圧亢進症の有病

率は、北海道や東北、関東、沖縄に高い傾向

があった。また、肝外門脈閉塞症は、北海道

や東北、中国地方に多く、Budd-Chiari 症候

群に関しては、東北や瀬戸内海沿岸地域に多

く分布していた。 

これまでのところ、1984 年に実施した全国

疫学調査において、特発性門脈圧亢進症の患

者が東北や北陸に多いことを示した報告が

ある 3)。その後の調査で、地域性を示した報

告は認めなかったが、2015 年に実施した全国

疫学調査の本研究結果において、1984 年時の

報告と同様の傾向を示したため、この 30年

間で特発性門脈圧亢進症の地域分布に大き

な変動はなさそうである。 

肝外門脈閉塞症については、1987 年の全国

疫学調査において、原発性肝外門脈閉塞症は

各地域で低頻度であったことが示されてい

る 4)。本研究では、北海道、東北、中国地方

の有病率が、日本平均よりも高い可能性が得

られたが、1987 年調査との比較性は困難であ

った。 

Budd-Chiari 症候群に関しては、これまで

の報告で地域性を検討した報告は認めなか

った。本研究結果では、東北や瀬戸内海沿岸

地域に多い可能性が考えられたが、発症要因

との関連は不明である。 

我々は、2015 年の全国疫学調査の集計結果
5)や 2012 年以降に実施してきた定点モニタ

リング調査の集計結果 6)において、

Budd-Chiari 症候群の患者では飲酒歴や喫煙

歴を有する者が日本人平均よりも高い可能

性を指摘してきた。すなわち、飲酒習慣や喫

煙習慣がBudd-Chiari症候群の発生に関与し

ている可能性が考えられる。しかし、実際の

因果関係について究明するためには症例対

照研究などの疫学研究手法により検討する

必要がある。門脈血行異常症のように患者数

が極めて少ない疾患の場合、症例対照研究で

検討するために必要な症例数を集めること

にも困難が予想される。そこで、飲酒歴・喫

煙歴が門脈血行異常症の発生に関連してい

る可能性を検討する一つの手段として、都道

府県別の飲酒率・喫煙率と門脈血行異常症３

疾患の有病率との相関を検討する生態学的

研究も一つの選択肢であるかもしれない。そ

のような検討は、生態学的研究という研究デ

ザインそのものが有する限界点はあるもの

の、疾患の関連要因を示唆する一つの所見に
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はなりうるであろう。門脈血行異常症は希少

疾患であるため、発症要因の解明には困難を

極める。しかし、様々な観点から疫学的検討

を加えることでその一助となることが期待

できる。 

 

Ｅ．結論 

 2015 年に実施した全国疫学調査のデータ

を用いて、門脈血行異常症３疾患の地域分布

を検討した。今後、飲酒率や喫煙率の地域分

布との相関を検討し、飲酒習慣や喫煙習慣が

門脈血行異常症の発生に関与している可能

性について評価していく予定である。 
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図１．特発性門脈圧亢進症の地域分布（Standardized Prevalence ratio） 
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図２．肝外門脈閉塞症の地域分布（Standardized Prevalence ratio） 
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図３．Budd-Chiari 症候群の地域分布（Standardized Prevalence ratio） 

 


