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研究要旨  

2017〜2019 年度に各年度 10 月から 12 月にかけて日本腎臓学会指定研修施設（日腎研修施設）教
育責任者の所属する診療科を対象にアンケート調査を実施し、2016〜2018 年度の各診療科における
腎臓領域指定難病（IgA 腎症(IgAN)、急速進行性糸球体腎炎(RPGN)、一次性ネフローゼ症候群(NS)、
多発性嚢胞腎(PKD)、紫斑病性腎炎）の新規受療者数と病因・病型分類の構成比及び腎生検年間実施
状況等を調査し、患者登録システム(腎臓病総合レジストリー：J-RBR/J-KDR)の validity 検証、稀少
疾患の把握及び日腎研修施設における疾患別新規受療患者数の推定を行った。 

日腎研修施設全体と J-RBR/J-KDR への参加登録済の診療科における、各疾患の病因・病型分類の構
成比に明らかな乖離はなかった。日腎研修施設における各疾患の新規受療患者と腎生検施行数の推計
値は経年的に若干の変動を認め、長期的な観察の継続が必要と考えられる。 
 
Ａ．研究目的 
 腎臓領域指定難病（IgA 腎症(IgAN)、急速進行
性糸球体腎炎（RPGN）、一次性ネフローゼ症候群
(NS)、多発性嚢胞腎（PKD）、紫斑病性腎炎(HSPN)、
一次性膜性増殖性糸球体腎炎(MPGN)）の 2018 年
度新規受療者数ならびに腎生検年間実施数等を
調査し、稀少疾患(抗糸球体基底膜(GBM)抗体型
RPGN、常染色体劣性多発性嚢胞腎(ARPKD)等)の
把握、患者登録システム (J-RBR/J-KDR) の
validity 検証の参考データの提供、患者数の推
計を行う。 
 
 
Ｂ．研究方法 
 2017〜2019 年度に各年度 10 月から 12 月にか
けて日本腎臓学会指定研修施設(日腎研修施設)
の教育責任者の属する全診療科を対象にアンケ
ート調査票（内容下記の調査項目）を送付し、
郵送にて回収した。回答のあった診療科の回答
内容を解析対象として集計した。 
 
1）アンケート調査 
各年度共通の基本調査項目： 
A)施設、診療科に関する項目 

 A-1.所属診療科 
 A-2.所属医療機関総病床数 
B)前年度新規受療患者数 

B-1)IgA 腎症（当該診療科で腎生検により新た  
に確定診断した例数） 

 B-2)急速進行性糸球体腎炎（例数） 
  B-2-1)うち MPO-ANCA 型 
  B-2-2)うち PR3-ANCA 型 
  B-2-3)うち抗 GBM 抗体型 
 B-3)一次性ネフローゼ症候群（例数） 
  B-3-1)うち微小変化型（MC） 
  B-3-2)うち膜性腎症（MN） 
  B-3-3)うち巣状分節性糸球体硬化症(FSGS) 
 B-3-4)うち膜性増殖性糸球体腎炎(MPGN)※ 
 B-4)多発性嚢胞腎（例数） 
    B-4-1)うち常染色体劣性多発性嚢胞腎(ARPKD) 
 B-5）紫斑病性腎炎(HSPN)（例数） 
  
C)任意回答項目 

C-1)腎臓病総合レジストリー (J-RBR/J-KDR) 
  への登録（未・済） 
C-2)2018 年度年間腎生検施行数 
 

各年度の追加調査項目 
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2017 年度調査： 
 RPGN WG からの要請で RPGN の初期治療におけ
るシクロフォスファミド，リツキシマブの投与
状況の予備的調査として B-2 の各病型（B-2-1〜
B-2-3）についてそれぞれ下記項目を追加した。 

• B-2-1(〜3)-1．うち初期治療でシクロ
フォスファミド投与（例数） 

• B-2-1(〜3)-2．うち初期治療でリツキ
シマブ投与（例数） 

 
2018 年度調査： 
 ネフローゼ症候群WGからの要請で下記項目を
追加した。 

• B−6）B-3-4)のうち C3 腎炎（例数） 
• B-7) デンスデポジット病（例数） 

 
2019 年度調査： 
 追加項目なし。 
 
 
2）日腎研修施設における疾患別年間新規受療患
者数，年間腎生検施行数の推計 
 回答診療科における各疾患の各年度の新規受
療患者数ならびに腎生検施行数をそれぞれ各年
度のアンケート回収率並びに日腎研修施設全施
設の合計病床数に対する回答施設の病床合計の
カバー率で除すことにより推計した。 
 
 
Ｃ．研究結果 
 
1）患者登録システム(J-RBR/J-KDR)の validity
検証 
 
 日腎研修施設の回答診療科全体とその内の
J-RBR/J-KDR 参加登録済施設の診療科における
各疾患の2016〜2018年度の新規受療患者の総数、
各疾患の病型別構成比、年間腎生検施行数を表 1
に示す。 
 
2）日腎研修施設における 2016〜2018 年度の疾
患別新規受療患者数，年間腎生検施行数の推計
値の推移： 
 アンケート回収率は 2017 年度、2018 年度、
2019 年度でそれぞれ 38.6%、 41.3%、43.0%、日
腎研修施設全施設の合計病床数に対する回答施
設の病床合計のカバー率は 2017 年度、2018 年度、
2019 年度でそれぞれ 40.9%、 43.5%、44.0%であ
った。各年度の推計数を表 2 に示す。 
 
3) 各年度の追加調査 

2017 年度： 
 RPGN 初期治療におけるシクロフォスファミド，
リツキシマブの使用率はそれぞれおよそ 15%、5%
であった。 
 
2018 年度： 
 C3 腎炎 16例、デンスデポジット病 11例が新
たに把握された。 
 
 
Ｄ．考察 
 新規受療患者数推計の基礎となるアンケート
回収率は 4 割前後と比較的良好で、回答施設の
病床カバー率、施設（病床）規模の分布は大き
な変動はなく母集団の特性は安定していると考
えられる。各疾患の推計患者数および病型別構
成比には短期的に大きな変動は見られないもの
の、この 3年間では IgAN、腎生検数がやや増加、
PKD がやや減少の傾向も見られており、より長期
的スパンで観察を継続し、変動要因を検討して
ゆく必要がある。 
 J-RBR/J-KDR 参加登録済診療科における重点
疾患の病因・病型分類の構成比はいずれの年度
の調査においても日腎研修施設教育責任者在籍
診療科全体のそれと概ね乖離はなく、登録シス
テムの外的妥当性は保たれているものと考えら
れた。 
 
 
Ｅ．結論 
 全国アンケート調査を継続し、腎臓領域指定
難病の年間新規受療者数ならびに腎生検年間実
施数等を調査し、稀少疾患の把握、患者登録シ
ステム(J-RBR/J-KDR)の validity 検証の参考デ
ータの提供、患者数の推計を行った。 
 
 
G．研究発表 
１．論文発表 
なし 
２．学会発表 
なし 
 
 
H．知的財産権の出願・登録状況 
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 腎臓領域指定難病 新規受療患者数，腎生検施行数 （2017〜2019 年度調査） 

 
 
 
 
 
 
 

 
表 2 日腎研修施設における腎臓領域指定難病新規受療患者数、腎生検数の推計数の推移 (2017〜2019 年度調査) 

 
 

 
 
 


