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Ａ．研究目的 

 胆道閉鎖症（以下、「本症」）は葛西手術が開発

されて以降、術式ならびに術後管理の改善がなされ、

自己肝をもって成人期を迎えている患者数は増加

している。その中で葛西手術後の成人期を迎える患

者および家族にとって、肝移植には至らないまでも

持続する肝障害や様々な続発症を抱えて、高額な医

療費を必要とする症例が存在する。 

今回は、前期の研究班で実施した患者会「胆道閉鎖

症の子どもを守る会」との連携の元で実施した、調

査研究のなかで、テキストマイニングによる自由記

載欄の検討を行うことで、詳細な実態把握を試みた。 

 

Ｂ．研究方法 

１．今回は、前期の研究班で実施した患者会「胆道

閉鎖症の子どもを守る会」との連携の元で実施した、

調査研究のなかで、テキストマイニングによる自由

記載欄の検討を行うことで、詳細な実態把握を試み

た。 

2. 胆道閉鎖症全国登録事業の継続とデータ解析 

胆道閉鎖症全国登録事業は 1989 年より日本胆道閉

鎖症研究会が主体となって毎年の症例登録および

研究要旨 

  胆道閉鎖症は新生児期から乳児期早期に発症する希少難治性疾患であるがその治療成績は徐々に改善

し、20年自己肝生存率が50％に迫っている。このような状況で胆道閉鎖症の診療を行うにあたって、移行

期医療への対応は必須である。 

本症における移行期医療の現状調査を患者会である胆道閉鎖症の子どもを守る会との連携の元で平成30

年度に実施した調査について、テキストマイニングによる自由記載欄の検討を行うことで、詳細な実態把

握を試みた。今回の調査では、医療費負担、助成認定、および健康や経済面での患者の不安・不満や

要望が表出した。また多くの制度が利用できる環境でありながら、情報不足のためにそれらを有効

に活用できていない可能性も示唆された。患者の視点を考慮した制度改善と情報提供に向けての取

り組みの必要性が明らかとなった。 

胆道閉鎖症全国登録事業では2019年度もこれまで同様に実施され、2019年の症例が42施設から91例が新た

に登録され、全体では3483例の症例が登録された。また全国登録を現状に即した形での利便性と悉皆

性の確保を図るためのウェブ登録システム構築も進めている。 
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長期予後把握の為の定期的な追跡登録よりなって

いる。 

本事業は質問紙を用いた郵送で、胆道閉鎖症を診療

している専門施設を対象に実施している。 

また登録システムを現在の質問紙を利用した形式

からウェブ登録システムへの移行についての作業

を進めた。 

 

 

（倫理面への配慮） 

 胆道閉鎖症全国登録事業については、登録事業の

取りまとめ機関である東北大学において、すでに倫

理委員会への申請ならびに許諾を得て実施されて

いる。また、本事業は、人を対象とする医学系研究

に関する倫理指針に則り実施されている。 

 成人期調査については人を対象とする医学系研

究に関する倫理指針に則り実施されている。 

 

Ｃ．研究結果 

１． 患者会「胆道閉鎖症の子どもを守る会」821 例

にアンケート調査を送付して、335 名より回答があ

った。その中で、病状の把握が可能でかつ自由記載

による意見を記述している 156 名を対象として検

討を行った。 

158 例の内訳は男：67 名、女：90 名、年齢は 0 歳

から 45 歳（中央値 22歳）で 20 歳以上が 82名、自

己肝：93 名、肝移植後：64 名だった。公的助成制

度の適正さについての意見（以下、適正さ）が 53

名、問題点や要望（以下、要望）についての意見が

127 名から回答があった。単語頻度解析では、適正

さでは、「受けない、9件」、「人、8件」、「医療費、

8件」、「負担、8件」、「指定難病、7 件」、「小児慢性

特定疾病（以下小慢）、7 件」、要望では「良い、25

件」、「医療費、24 件」、「不安、21件」、「小慢、20

件」、「子供、18件」、「成人、17 件」、「負担、17 件」

であった。係り受け頻度解析では、適正さでは、「公

的助成制度-受ける」、「医療費-負担」、「お金-かか

る」、「体調-悪い」、「不安-思う」、「負担-大きい」

などが抽出された。要望でも「公的助成制度-受け

る」、「医療費-負担」、「お金-かかる」、「患者-負担」

などが抽出された。最後にクラスター分析よる意見

の分類を行ったところ、適正さでは大変さの訴え

（14 件）、病態の不安定さへの配慮（14 件）、移行

期に関する不安（9件）、認定のしくみ（9件）、重

症度について（7 件）に分類された。要望では情報

不足（31件）、社会生活（28件）、移行期に関する

不安（26 件）、申請に関して（18件）、将来への不

安（18件）に分類された。 

 

２．胆道閉鎖症全国登録事業の継続とデータ解析 

 全国登録事業は 2019 年度もこれまで同様に実

施され、2019 年の症例が 42 施設から 91 例が新た

に登録され、全体では 3483 例の症例が登録され

た。例年通りの解析を行い、日本小児外科学会雑

誌 56 巻 2号へ掲載された。 

登録症例の 2019 年時点での生死の状況は図 1 の

如くである。 

 

 

Ｄ．考察 

本症手術により黄疸消失が得られるのは全体の約

6割程度である。術後に続発症として胆管炎や門脈

圧亢進症の発症が認められることも関係し、全国登

録の集計では 10 年自己肝生存率が 53.1％、20 年

自己肝生存率が 48.5％であり、約半数が移植等を

受けている。本症患者が必要かつ適切な医療を受

け、良好な QOLを維持しつつ成育できる環境の構

築が必要である。本研究において移行期医療の

側面についても重点的に研究を進めた。 

移行期に関する研究としては患者会と共同で実

施した調査研究の解析として、自由記載欄に記
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述されている内容について、テキストマイニン

グの手法による詳細な検討を実施した。今回の

調査では、医療費負担、助成認定、および健康や

経済面での患者の不安・不満や要望が表出した。

また多くの制度が利用できる環境でありながら、

情報不足のためにそれらを有効に活用できてい

ない可能性も示唆された。患者の視点を考慮し

た制度改善と情報提供に向けての取り組みが必

要である。 

今後はさらに詳細な解析を進めて行くことで、

適切な移行期医療の環境を整備するための貴重

な資料とすることが肝要である。 

 全国登録事業は例年通り情報の収集を行い、

定型の解析を行った。 

また全国登録を現状に即した形での利便性と悉

皆性の確保を図るためのウェブ登録システム構

築も進めている。今後はテスト入力を経てシス

テム移行を図る予定である。 

さらに全国登録データをもとにした国際共同研

究への移行も進めて行く必要がある。その端緒

として今年度は日本語で公開されていた集計デ

ータを英文化してウェブで公開することができ

た。今後は欧米の団体との共同研究を進めてい

くことが重要である。 

 

Ｅ．結論 

本症の更なる病態究明のための全国登録事業を継

続しており、胆道閉鎖症患者のデータの集積と解

析を実施した。 

 また適切な移行期医療の体制整備のため、医療

者・研究者、医学的団体や患者組織関連との協働

のもとで適切な調査研究を実施し得た。 
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Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

 １．特許取得 
    該当なし 
 ２．実用新案登録 
    該当なし 
 ３．その他 
    該当なし 

 


