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研究要旨：Stevens-Johnson症候群(以下 SJS)、中毒性表皮壊死症(Toxic epidermal 
necrolysis：以下 TEN)は 2008年に重症多形滲出性紅斑に関する研究班が全国の
皮膚科専門医研修施設を対象に臨床疫学像把握の調査を実施しているが、皮膚
科専門医のいる施設のみを対象としており患者数の推計はされていない。2008
年の調査から約 10 年が経過し、その間に診断基準の改訂、診療ガイドライン
の作成・公表、治療法の保険適用などがあり、臨床疫学像が変化している可能
性があり、本調査を行うこととなった。第２回となる SJS/TENの全国疫学調査
では一次調査で全国の患者数を推計し、二次調査で臨床疫学像を把握する。 
 本調査は当班で作成されたマニュアルに沿って実施する。対象は皮膚科の
み、全国医療機関から病床規模別に層化無作為抽出を行い、対象医療機関を選
定した。今回、対象施設に皮膚科学会認定皮膚科専門医研修施設を全て含めて
ほしいとの強い要望が出されたため 300-399床以上を 100%とし、300床未満の
皮膚科専門医研修施設を全て特別階層とした。一次調査の対象施設は 1205 施
設となった。一次調査の対象は 2016年 1月 1日～2018年 12月 31日の３年間
に SJS/TEN の診断基準に該当する患者数とし、2019 年 1 月 7 日に一次調査を
開始した。一次調査票が回収されなかった施設に対し 2 月 12 日に再依頼を行
った。一次調査で該当症例のあった施設に二次調査を開始してしている。 
 本研究は「人を対象とする医学研究に関する倫理指針」に則して実施してい
る。二次調査の診療情報の利用に伴う同意取得の方法は対象施設の院内掲示又
はホームページによるオプトアウトで行う。本調査の実施計画は昭和大学、順
天堂大学、重症多形滲出性紅斑に関する研究班代表の島根大学、同分担研究者
の施設で倫理審査の承認を得ている。2019年 3月 20日現在の一次調査回収数
は 705 科(回収率 58.5%)と良好である。最終的な回収率は来年度に確定する。
本調査二次調査は必ずしも所属先での倫理審査の必要はないとご依頼してい
るが、すでに 10 施設から所属先の倫理審査を受けて本調査に参加されるとの
連絡が入っている。調査協力者の負担軽減は今後実施が予定されている全国疫
学調査の課題と思われる。 

 
 
Ａ．研究目的 
 Stevens-Johnson 症候群(以下 SJS)、中毒
性表皮壊死症(Toxic epidermal necrolysis：
以下 TEN)は高熱や全身倦怠感などの症状を
伴い、全身に紅斑、びらん、水疱が多発し、
表皮の壊死性障害を認める疾患である。SJS
の死亡率は約 3%で失明に至る視力障害、瞼
球癒着、ドライアイなどの眼後遺症を残すこ

とが多い。TEN は SJS よりも死亡率が高く
重症である。本疾患は平成 21(2009)年に治療
研究対象疾患、平成 27(2015)年に指定難病と
なっている。 
 本疾患は「重症多形滲出性紅斑に関する研
究班」が 2008 年に全国の皮膚科専門医研修
施設を対象に 2005～7 年の当該疾患臨床疫
学像把握の調査を実施し、370 症例を回収し
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報告している 1)。当時の全国調査は皮膚科専
門医のいる施設のみを対象としていたため患
者数の推計はされていない。2008年に実施さ
れた前回の調査から約 10 年が経過し、その
間に「重症多形滲出性紅斑に関する研究班」
では診断基準の改訂(2016 年)を行い、診療ガ
イドラインを作成・公表した。また、免疫グ
ロブリン大量静注療法と血漿交換療法の保険
適用などがあり、10年前の臨床疫学像とは異
なっている可能性がある。「重症多形滲出性
紅斑に関する研究班」では昨年より、2018-19
年度に第 2回全国疫学調査を実施するための
準備が開始されていた。 
 第２回となる SJS/TEN の全国疫学調査で
は一次調査で全国の患者数を推計し、二次調
査で臨床疫学像を把握する。二次調査では
2016 年の診断基準改訂に伴う診断件数変化
の有無、診療ガイドライン作成による診療実
績の変動、免疫グロブリン大量静注療法と血
漿交換療法の保険適用による治療法の変化、
死亡率や後遺症発症率変動の有無、本疾患の
発症に関与する免疫学的背景を明らかにす
る。 
 全国の多施設を対象に情報を収集し、その
結果を診療に携わる医師や患者、難病対策を
行う行政等に還元する意義は大きい。本調査
結果は信頼性の高い基礎情報となる。 
 
Ｂ．研究方法 
本調査は患者数を推計する一次調査と臨床
疫学像を把握する二次調査で構成される。当
班で作成されたマニュアルに沿って実施する
2)。対象は皮膚科のみ、全国医療機関から病
床規模別に層化無作為抽出にて対象医療機関
を選定する。今回「重症多形滲出性紅斑に関
する研究班」より対象施設に全国の皮膚科研
修医施設 662施設を全て含めてほしいとの強
い要望が出されていたため、通常の抽出率(大
学病院:100%, 500床以上:100%, 400-499床
:80%, 300-399床:40%, 200-299床: 20%,100- 
199 床:10%, 99 床以下:5%, 特別階層:100%)
ではなく、300-399床以上を 100%とし、300
床未満の皮膚科専門医研修施設は全て特別階
層とした(表 1)。一次調査の対象施設は 1205
施設、特別階層は 80施設となった。診断基
準は 2016年に改定されたものを用いた。 
 一次調査の対象は 2016 年 1 月 1 日から
2018年 12月 31日の３年間にSJS/TENの診
断基準に該当する患者数とし、2019年 1月 7
日に一次調査を開始した。一次調査で調査依

頼状、診断基準、返信用ハガキ(一次調査票)
を送付し、1月末日までの回答を依頼した。2
月 6日までに一次調査票が回収されなかった
施設に 2月 12 日に再依頼状と診断基準、一次
調査票を送付した。再依頼状で 2月 27 日まで
に一次調査票の投函を依頼した。 
 二次調査の対象は一次調査で「患者あり」
の回答があった施設の診療録である。一次調
査で該当症例のあった施設に随時二次調査を
実施している。二次調査では以下の一式を送
付している。二次調査依頼状、二次調査票、
二次調査記入例、他の医療機関への試料・情
報の提供に関する記録、3 例以上の施設に二
次調査個人票の「調査対応番号」と「カルテ
番号」の対応表、所属機関長へ届けていただ
く書類として、他の医療機関への既存試料・
情報に関する届出書、情報公開文書、昭和大
学の倫理審査委員会承認の写しと同研究計画
書、返信用封筒である。二次調査票は半年を
目安に回収する。「重症多形滲出性紅斑に関
する研究班」で作成された二次調査票の項目
は 1.診断基準、2．患者基本情報(入院日、退
院日、年齢、性別、身長、体重、血圧、原疾
患、既往歴、免疫に影響を及ぼす薬剤の使用
歴など)、3．被疑薬及び投与期間、原因薬剤
検索、4．臨床症状及び検査所見(症状出現日、
発熱、皮疹の正常・面積、病理組織学的検査、
眼症状、粘膜症状、内分泌異常、循環器障害、
消化器障害、呼吸器障害、末梢血異常、肝機
能障害、腎機能障害、感染症合併)5.重症度ス
コア、6．治療、転帰（転院先を含む）、後
遺症である。 
（倫理面への配慮） 
 本研究は「人を対象とする医学研究に関す
る倫理指針」に則して実施している。全国調
査一次調査は対象施設の患者数のみの報告で
あるので個人情報を含まない。二次調査票は
匿名化されており、個人が特定されるような
氏名、カルテ番号などの情報は含まない。二
次調査の診療情報の利用に伴う同意取得の方
法は対象施設の院内掲示又はホームページに
よるオプトアウトで行う。研究概要（研究目
的・調査内容等）を適切に通知・公開し、診
療録情報の利用について適切な拒否の機会を
設けることとしている。 
 本調査の実施計画は昭和大学 (承認番号
2658、平成 30年 9月 26日)、順天堂大学(順
大医倫第 2018132号、平成 30年 11月 28日)
の倫理審査委員会の承認を得た。重症多形滲
出性紅斑に関する研究班代表者の島根大学、
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同分担研究者の施設でも倫理審査の承認を得
ている。 
 
Ｃ．研究結果とＤ．考察 
全国疫学調査は開始して間もないため、
一次調査と二次調査の経過のみを報告す
る。病床規模別の対象科数、抽出率、抽出
数、そのうち皮膚科研修医施設数、回収数、
回収率を表 1に示す。3月 20 日現在、回収
数は 705 科、回収率は 58.5%と良好である。
3 月以降も少数ながら一次調査票が回収さ
れているため、最終的な回収率は来年度に
確定する。 
一次調査で患者有りの回答施設に引き続
き二次調査を開始している。本調査は必ず
しも所属先での倫理審査の必要はないとご
依頼しているが、すでに 10 施設から所属施
設の倫理審査を受けて本調査に参加される
との連絡が入っている。調査協力者の負担
軽減は今後実施が予定されている難病の全
国疫学調査の課題と思われる。 
来年度は回収された二次調査票で各症例
の診断基準と対象期間などの情報を基に、3
年間に当該疾患で受療した推計患者数を算
出する。また、二次調査より当該疾患の臨
床疫学像を把握する。 
 
Ｅ．結論 
  SJSと TENは 2009年に治療研究対象疾患、
2015 年に指定難病となっている。本疾患は
2008 年に重症多形滲出性紅斑に関する研究班
が全国の皮膚科専門医研修施設を対象に臨床
疫学像把握の調査を実施しているが、皮膚科
専門医のいる施設のみを対象としており患者
数の推計はされていない。2008 年の調査から
約 10年が経過し、その間に診断基準の改訂、
診療ガイドラインの作成・公表、治療法の保
険適用などがあり、臨床疫学像が変化してい
る可能性があり、本調査を行うこととなった。
第２回となる SJS/TEN の全国疫学調査では一
次調査で全国の患者数を推計し、二次調査で
臨床疫学像を把握する。 
 本調査は当班で作成されたマニュアルに沿
って実施している。対象は皮膚科のみ、全国
医療機関から病床規模別に層化無作為抽出を
行い、対象医療機関を選定した。今回、対象
施設に皮膚科学会認定皮膚科研修施設 662 施
設を全て含めてほしいとの強い要望が出され
たため 300-399 床以上を 100%とし、300 床未
満の皮膚科専門医研修施設を全て特別階層と

した。一次調査の対象施設は 1205施設である。 
 一次調査の対象は 2016年 1月 1日～2018年
12 月 31 日の３年間に SJS/TEN の診断基準に
該当する患者数とし、2019年 1月 7日に一次
調査を開始した。一次調査票が回収されなか
った施設に対し 2月 12日に再依頼を行った。
一次調査で該当症例のあった施設に二次調査
を開始してしている。 
 本研究は「人を対象とする医学研究に関す
る倫理指針」に則して実施している。二次調
査の診療情報の利用に伴う同意取得の方法は
対象施設の院内掲示又はホームページによる
オプトアウトで行う。本調査の実施計画は昭
和大学、順天堂大学、重症多形滲出性紅斑に
関する研究班代表の島根大学、同分担研究者
の施設で倫理審査の承認を得ている。 
 2019 年 3 月 20 日現在の一次調査回収数は
705科(回収率 58.5%)と良好である。最終的な
回収率は来年度に確定する。本調査二次調査
は必ずしも所属先での倫理審査の必要はない
とご依頼しているが、すでに 10施設から所属
先の倫理審査を受けて本調査に参加されると
の連絡が入っている。調査協力者の負担軽減
は今後実施が予定されている難病の全国疫学
調査の課題と思われる。 
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Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 
（予定を含む） 
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１．特許取得 
なし 
 
２．実用新案登録 
なし 
 
３．その他 
なし 
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表1 第２回Stevens-Johnson症候群ならびに中毒性表皮壊死症の全国疫学調査一次調査層別対象数、

抽出率及び回収状況(途中経過) 

皮膚科調査対象機関 

(層) 

対象科

数 
抽出率 抽出数 

皮膚科研

修医施設 

回収数 

(3/20現在) 

回収率 

医学部附属病院 137 100% 137 (127) 111 81.0% 

500床以上の一般病院 248 100% 248 (195) 133 53.6% 

400～499床の一般病院 232 100% 232 (133) 135 58.2% 

300～399床の一般病院 342 100% 342 (127) 183 53.5% 

200～299床の一般病院 286 21.0% 60 ­ 34 56.7% 

100～199床の一般病院 755 10.3% 78 ­ 37 47.4% 

99床以下の一般病院 560 5.0% 28 ­ 13 46.4% 

特別階層病院 80 100% 80 (80) 59 73.8% 

合計 2640 45.6% 1205 (662) 705 58.5% 

 
 
     
 


