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A．研究目的 

フィンランド型先天性ネフローゼ症候群（CNF）
に関する、手引きを作成する。またネフロン癆に対

する全国二次調査で本邦の特徴を確認する。患者

様向けホームページ（HP）を作成して、わかり易く

情報を提供する。 
 
B．研究方法 

CNFに関係する論文と、2016年の全国調査結果を
もとに、「CNFの診断・管理の手引き」を作成する。
ネフロン癆の二次調査内容を確定し、対象施設に発
送する。 
患者様向けのわかり易いHPを作成する。 

（倫理面への配慮）  
本研究はヘルシンキ宣言に基づく倫理的原則を遵
守し、個人情報管理に万全を期して実施する。 
 
C．研究結果 
「CNFの診断・管理の手引き」ではフローチャー

トを作成し、診断と管理に分けて内容を記載した。
この手引きでは、診断はフィンランドの診断基準を
一部改変した。NPHS1遺伝子変異が検出されない臨
床的なCNFも含めている。管理についても、本邦の
特徴を鑑みて、両腎摘からではなく片腎摘を推奨し
た。医療者向けの手引きとなっている。 
ネフロン癆に関する症例調査を作成して、対象施

設に発送した。 
両疾患の患者様向けHPを日本語と英語で作成し

た。 
 
D．考察 
「CNFの診断・管理の手引き」における診断基準で
は、NPHS1遺伝子変異の検出を必須条件には入れず、
臨床的なCNFにも広く使用できるよう作成した。ま

た、管理に関してはステートメントを示し、その後
解説を加えた。解説は、１．浮腫の管理 ２．栄養
療法 ３．補充療法 ４．合併症の管理 ５．透析
療法 ６．腎移植に項目分けして記載し、本邦の特
徴も示してあることで、実臨床に沿った手引きとし
て使用できると考える。今後、学会（日本小児腎臓
病学会）の委員会承認などを受ける予定である。 
ネフロン癆の症例調査では、本発見動機、症状、

管理などについて本邦の特徴が解析できるような
内容とした。症候群の合併についても調査すること
で、幅広く疾患を解析できる可能性がある。遺伝子
検査については施行したか否かのみの調査となっ
ており、遺伝子変異の頻度や内容は今後の課題とな
る。 
患者様向けHPは、挿絵なども使用しながら疾患

の内容や情報がわかり易いように工夫した。今後も
適宜改定をおこない、さらに良い内容となるよう努
力する。 
 
E．結論 
「CNFの診断・管理の手引き」は、ヨーロッパの

内容に本邦の特徴を加えて作成しており、実臨床に
即した内容であると思われる。 
ネフロン癆については、全国二次調査の結果をも

とに今後、診断や管理の手引きを作成することにな
る。 
 
F．健康危険情報 
なし 
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