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研究要旨 
【研究目的】小児期に発症する腎領域の指定難病と小児慢性特定疾患を主たる対象として日本小児腎臓病

学会，日本腎臓学会，日本小児科学会等と連携し，1．全国疫学調査に基づいた診療実態把握，2．エビデ

ンスに基づいた診療ガイドライン等の確立と改定，3．診断基準・重症度分類・診療ガイドライン等のと

りまとめと普及，を行い，対象疾患の診療水準の向上と対象疾病の疫学情報，治療情報や研究成果を非専

門医，患者及び国民に広く普及・周知に資する活動を行うことを目的とする． 
【方法】対象とする疾患は，先天性腎尿路異常，先天性ネフローゼ症候群，バーター／ギッテルマン症候

群，エプスタイン症候群，アルポート症候群，鰓耳腎症候群，ギャロウェイ・モワト症候群，ネイルパテ

ラ症候群，特発性ネフローゼ症候群，ネフロン癆，ロウ症候群である（ネフロン癆とロウ症候群は追加）

である．これらの小児腎領域の希少・難治性疾患群に対して，治療実態，研究開発状況の情報収集，診療

ガイドライン・手引書の作成・妥当性評価，患者・家族向け診療パンフレット等の作成と情報提供用ウェ

ブサイトの構築，研究協力者，診療医への普及・啓発活動，全国診療体制の確立等を行った． 
並行して平成 22 年度に厚生労働科学研究費補助金難治克服研究事業で確立し，その後継続してきた小

児慢性腎臓病（小児 CKD）コホートの追跡予後調査を実施した．さらに疫学調査研究として，上記 11 疾

患に対して，500 床以上の小児腎領域の難病症例を診療し得る 377 施設を対象に調査を行った．初年度は

診療実態に関する情報収集を行った．さらに 2 年目以降は初年度回答のあった 296 施設に対し，指定難病

4 疾病（ギャロウェイ・モワト症候群，エプスタイン症候群，鰓耳腎症候群，ネイルパテラ症候群／LMX1B
関連腎症）と小児特定慢性疾病 3 疾病（ロウ症候群，ネフロン癆，バーター症候群・ギッテルマン症候群）

に関する症例調査を行い，特に発見時年齢，発見動機と腎機能予後に関しての調査を行った． 
【結果】 

研究期間を通じ対象各疾患に関して，治療実態，研究開発状況の情報収集，診療ガイドライン・手引書

の作成・妥当性評価，患者・家族向け診療パンフレット等の作成を行った． 
並行して小児 CKD コホートの追跡予後調査に関して，2010 年時点でそれぞれ CKD ステージ 3a，3b，

4 の患者の 9 年腎生存率は，CAKUT 群で 83.6%，43.2%，10.7%，非 CAKUT 群で 63.7%，46.5%，4.3%
であった（返送率 94.1 %）．小児腎領域の難病の診療に関する調査では，全国の診療実態が明らかとなり，

また約 90％の施設がそれらの情報の公開に同意している．症例調査を行った 7 疾患に関しては，特に各々

の発見動機，発見年齢と発見時 GFR，腎外症状，遺伝子異常の有無などの詳細が明らかになった． 
さらに研究班全体のウェブサイトを整備し，英文化もさらにすすめた．小児腎領域難病診療に関する普

及啓発のセミナーを，那覇（2018 年 5 月），福岡（2019 年 5 月）と札幌（2019 年 11 月）で開催した．

小児の正確な腎機能評価に関して広く啓発を行っていく目的で，小児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児の「腎

機能障害の診断」と「腎機能評価」の手引きを改訂した．  
【考察】 

小児腎領域の難病の各疾患に関して，診療体制の整備を進めることができた．特発性ネフローゼ症候群

は，エビデンスに基づく診療ガイドラインを作成した．一方同疾患やアルポート症候群を除き等研究の対

象疾患は非常に希少でエビデンスの確立していない疾患が多く，エビデンスに基づいたガイドラインの作

成は困難なものが多い．より実地医療に基づいた診療ガイドや患者向けのパンフレットの作成，Web の作

成をすすめていく．さらに今後特に患者への直接の還元を目指し，患者への情報公開，発信を続けていく．

2010 年から行われている小児 CKD コホート研究は，開始 9 年後の情報の解析を行い比較的進行が緩や

かと考えられていた CAKUT も，一定期間後は非 CAKUT と同様に急速に末期腎不全に進行する事が明

らかになってきた．小児腎領域の難病調査に関しては，協力施設の約 90％の病院から情報公開に関する

承諾を得られたため，今後難病拠点病院との連携を視野に入れた診療体制や，小児腎臓病学会等との連携

を構築していく事がのぞまれる．また各疾患の発見動機が明らかになったことで，予後との関連も検討の

上さらに適切かつ早期発見をめざして，普及啓発をすすめる． 
【結論】小児腎領域の全ての指定難病と主要な小児慢特定疾病の診療実態が明らかになった．エビデンスレベル

に応じて，ガイドラインあるいはガイド等を整備した．全疾患共通，かつ最大の合併症といえる腎機能障害すなわ

ち小児 CKD に関して，コホート研究により長期の予後が明らかになった．また今後特に患者への直接の還元を

目指し，患者への情報公開を続けていく． 
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A．研究目的 
本研究が対象とする小児腎領域の希少・難治性

疾患群は，その多くが小児から成人期にかけて，

末期腎不全に進行する難病である．これまでの研

究成果を統合し，診療水準の向上と学会を通した

患者への情報発信が強くもとめられている．具体

的には，本研究は小児期に発症する腎領域の指定

難病と小児慢性特定疾患を主たる対象として日本

小児腎臓病学会，日本腎臓学会，日本小児科学会

等と連携し，1．全国疫学調査に基づいた診療実態

把握，2．エビデンスに基づいた診療ガイドライン

等の確立と改定，3．診断基準・重症度分類・診療

ガイドライン等のとりまとめと普及，を行い対象

疾患の診療水準の向上と対象疾病の疫学情報，治

療情報や研究成果を非専門医，患者及び国民に広

く普及・周知に資する活動を行うことを目的とす

る． 
 
B．研究方法 
 対象疾患は，以下に示す小児腎領域の指定難病

と症に慢性特定疾病である． 
【指定難病】 
・エプスタイン症候群 
・アルポート症候群 
・鰓耳腎症候群 
・ギャロウェイ・モワト症候群 
・ネイルパテラ症候群， 
【小児慢性特定疾病】 
・先天性腎尿路異常 

・先天性ネフローゼ症候群 
・バーター／ギッテルマン症候群 
・特発性ネフローゼ症候群 
・ネフロン癆 
・ロウ症候群 
 

これらの疾患に対して，治療実態，研究開発状況

の情報収集，診療ガイドライン・手引書の作成・妥

当性評価，患者・家族向け診療パンフレット等の作

成と情報提供用ウェブサイトの構築，研究協力者，

診療医への普及・啓発活動，全国診療体制の確立等

を行った． 
並行して平成22年度に厚生労働科学研究費補助

金難治克服研究事業で確立し，その後継続してき

た小児慢性腎臓病（小児CKD）コホートの追跡予

後調査を実施するした．この研究は平成22年度の

小児慢性腎臓病ステージ3－5の患者（生後3ヶ月か

ら15歳まで）の全国疫学調査で確認された113施
設447症例を対象としている． 
さらに疫学調査研究として，上記11疾患に対し

て，500床以上の小児腎領域の難病症例を診療し得

る377施設を対象に調査を行った．初年度は診療実

態に関する情報収集を行った．さらに2年目以降は

初年度回答のあった296施設に対し，指定難病4疾
病（ギャロウェイ・モワト症候群，エプスタイン

症候群，鰓耳腎症候群，ネイルパテラ症候群／LM
X1B関連腎症）と小児特定慢性疾病3疾病（ロウ症

候群，ネフロン癆，バーター症候群・ギッテルマ

ン症候群）に関する症例調査を行い，特に発見時

年齢，発見動機と腎機能予後に関しての調査を行

った． 
 これらの研究に並行し，地域での普及啓発のた

めのセミナーを開催した．また小児CKDの早期診

断を目的とした，小児慢性腎臓病（小児CKD）：

小児の「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」の

手引き』を作成した． 
 
 
 
（倫理面への配慮）  
研究にあたりヘルシンキ宣言に基づく倫理的原

則および医学研究に関する倫理指針を遵守し，個

人情報管理を徹底する．また毎年中央施設の倫理

委員会に提出し，倫理審査を申請し，承認の後研

究を行った（最終年度に関しては，北里大学医学

部・病院倫理委員会 B19-087，B19-088）． 
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C．研究結果 
【小児CKDコホート追跡予後調査の結果】 
小児CKD患者のコホートの追跡予後調査の，本

年度の回答率は94.1%であった．これらのデータ

に基づき，観察開始から10年間の長期予後を明ら

かにすることができた．  
2010年時点でそれぞれCKDステージ3a，3b，4

の患者の9年腎生存率は，CAKUT群で83.6%，

43.2%，10.7%，非CAKUT群で63.7%，46.5%，

4.3%であった（図1，2）．であった． 
 
図1 9年腎生存率（CAKUT） 

 
 
図2  9年腎生存率（CAKUT以外の疾患） 

 
 
【小児腎領域の難病の全国調査】 
小児腎領域の難病の診療に関する施設調査で難

病診療状況の情報公開に関す同意を90.8%の施設

から得られた．そして症例調査を行った7疾患に関

しては，各々の発見動機，発見年齢と発見時GFR，

腎外症状，遺伝子異常の有無などの情報を収集出来

た．（図3） 
 
図3 各疾患の発見時年齢と発見動機 
 

 
 
 
【その他】 
エビデンスレベルに応じて診療ガイドラインや

患者向けパフレットの整備等をすすめた．研究班の

ウェブサイトを作成し，ひろく患者および医療関係

者向けの情報の発信を開始した．とくに一部の疾患

に対しては，英文サイトも作成した． 
2018年から，小児腎領域の希少・難治性疾患群診

療に関する普及啓発を行う目的で，地域でのセミナ

ーを開始した．すでに那覇市，福岡市，札幌市で開

催している． 
 
【各疾患の進捗の要約】 
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１．ギャロウェイ-モワト症候群 
ギャロウェイ・モワト症候群の国内外の症例報告

から発現頻度の高い症状を抽出し，また全国診療実 
態調査を行った. 70 数例の症例報告があり, 小頭

症と高度蛋白尿，耳介などの顔貌の形態異常が高率

に見られることが判明した. 
疫学調査は377 施設に送付し，296 施設（78.5％）

から調査票を回収した. ギャロウェイ・モワト症候

群の診療経験のある施設は15 施設（5.1%）のみで,
 65 施設（22.0%）においてはギャロウェイ・モワ

ト症候群の疾患の存在が認識されていなかった. 
診断に必須と回答された症状は精神運動発達遅滞6
8.8%，難治性てんかん51.0%，小頭症 45.8%，ネフ

ローゼレベルでない蛋白尿 41.0%，ステロイド抵

抗性ネフローゼ症候群39.6%，顔面奇形16.7%であ

った． 
以上の調査から小頭症と高度蛋白尿，耳介などの

顔貌の形態異常が高率に見られることが判明した．

特に小頭症が特徴的であり，小頭症があれば精神運

動発達遅滞や難治性てんかんが併存する可能性が

高いことから，ギャロウェイ・モワト症候群の診断

基準を，1.小頭症，2.治療抵抗性か治療抵抗性と考

えられる高度蛋白尿（尿蛋白/クレアチニン比≧1.0
g/gCr，または一日尿蛋白量≧1g），3.耳介など顔貌

の形態異常の3 症状を必須とすることとした．これ

により診断の曖昧さがなくなり，臨床像や予後をよ

り明確にし，本疾患の原因・病態について解明を進

められる可能性がある． 
現在疾患そのものの認知度が低く，疾患概念の普

及・啓発が必要である． 
 
2．エプスタイン症候群／3．ロウ症候群 
エプスタイン症候群，ロウ症候群ともに，すでに実施

された全国調査で得られた患者情報と新規症例を合

わせたコホートを用いて，遺伝子解析を施行するととも

に臨床像の詳細を検討した． 
エプスタイン症候群においては，MYH9 遺伝子の頭

部変異において腎予後が不良であった．レニン-ア

ンジオテンシン系(RAS)阻害薬による明らかな腎

機能障害進行の抑制効果はみられなかった．透析

導入および腎移植において重大な合併症はみられ

なかった．ロウ症候群においては，年齢と推定糸球濾

過量(eGFR)は負の相関を示し(r2=0.68, p<0.0001)，

30-40 代で末期腎不全に至る例が多いことが示唆

された． 
エプスタイン症候群における RAS 阻害薬による

治療は，開始時期や用量の検討を含め，より多数例

での詳細な解析が望まれる．腎代替療法について

は，透析，腎移植ともに末期腎不全に対する有用な

治療手段と考えられた． 

ロウ症候群では，69 例中 48 例に遺伝子解析が施
行され，うち 45 例（94％）に OCRL 遺伝子変異を認
めた．遺伝子変異と臨床像に明らかな相関はなかった．

年齢と推定糸球濾過量 (eGFR)は負の相関を示し
(r2=0.64, p<0.0001)，30-40 代で末期腎不全に至る
例が多いことが示唆された． 
 
４．アルポート症候群 
「アルポート症候群診療ガイドライン2017」をM

indsで公開した（平成30年7月10日）．各種学会に

おいて本診療ガイドラインに基づき，講演等を実施

し，本疾患につき啓発した． 
さらに患者さん向け資料として，「患者さん・ご

家族のためのアルポート症候群Q&A」を作成し，W
ebに公開した． 
 

 
５．先天性ネフローゼ症候群（フィンランド型） 
／６．ネフロン癆 
先行研究および本邦の全国調査から得られた結

果をもとに，「CNFの診断・管理の手引き」のドラ

フトを作成した． 
研究期間中本疾患について，世界的に最も経験豊

富なヘルシンキ小児病院を見学し，情報・意見交換

を行った．  
CNFの診断基準として世界的に使用されている

ものは妥当であるが，本邦ではNPHS1遺伝子異常

が検出されない例も含んでおり，臨床的CNFも同

様に扱う必要がある．腎移植までの治療計画につい

ては，報告されている症例数が最も多いフィンラン

ドのプラクティスも取り入れて本邦の指針を示す

ことが重要である． 
ネフロン癆については，文献検索の上，現時点で

判明している遺伝子変異の情報を整理し，遺伝子異

常も基準に含めた診断基準の整備を行った．また最

終年度症例調査を行い，現在調査票を回収中である．

  
 
７．鰓耳腎症候群 
 鰓弓耳腎症候群の診療手引書の作成や患者向け

ホームページを作成した．同症候群の診療に当たっ

ている施設に対して行った調査の集計結果をもと

に作成した，スクリーニング検査や治療，遺伝子検
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査に関するクリニカルクエスチョンを土台に作成

されている． 
 
８．バーター症候群／ギッテルマン症候群 
 未だ確立していないBartter症候群/Gitelman症
候群の遺伝子診断体制の整備をめざし，40名の日本

人の遺伝子診断を行った．Gitelman症候群の臨床

的特徴を解析し，論文発表を行った（Kidney Int 
Rep. 2018 Sep 28;4(1):119-125.）．Gitelman症候

群における診断契機，臨床的特徴，腎外合併症発症

頻度を明らかにした．責任遺伝子をパネル化し，T
arget sequenceを用いた網羅的診断体制を確立し

た． 
 患者用パンフレットを作成し，研究班ホームペー

ジに掲載した．さらに最新の知見をまとめ，英文誌

への総説投稿を行った． 
 
９．ネイルパテラ症候群 
 本患者病理標本または画像データから病理像を

検討した．  
LMX1B遺伝子の変異解析を行ない，同定された

変異と主治医より提供された臨床情報を検討した．

また同じ変異を有する家系内症例の症状について

検討した．その結果，重篤な腎症を呈したネイルパ

テラ症候群患者で認められた変異はLMX1BとDN
Aとの結合に重要なホメオドメインの特定のHelix
構造に存在していた．同じ変異を持つ家系例を解析

したところ何らかの尿所見以上を呈するが必ずし

も腎機能が悪化しない症例も多く存在した．また腎

機能低下症例では全例で高度蛋白尿を呈していた． 
以上のことから，変異の種類以外にも腎予後を規定

する因子が存在することが示唆される．また高度蛋白

尿を呈する場合には腎機能低下に注意が必要である． 
 
１０．先天性腎尿路異常 
既存の「低形成・異形成腎を中心としたCAKUT

の腎機能障害進行抑制のためのガイドライン」に準

拠した内容でホームページならびにパンフレット

を作成し，英文化も行った． 
収集した文献を統合し，日本人小児のエコー測定

による腎臓の大きさの基準値を策定のための研究

を開始した．男児888例，女児1095例，総人数198
3例のデータを収集し，解析した． 
 
 
１１．小児特発性ネフローゼ症候群 
改訂診療ガイドラインの初稿を，関連学会（日本

腎臓学会、日本小児腎臓病学会）および患者会に査

読いただき，完成版を作成した．また同ガイドライ

ンの英訳化に着手した．さらに日本小児腎臓病学会

のシンポジウムならびに本難病班として福岡で開

催した一般小児科医向けのセミナーで，小児特発性

ネフローゼ症候群の現状および診療ガイドライン

の改訂に関して情報共有を行った．患者および医療

者向けのホームページも完成させた． 
本研究班として沖縄で開催した一般小児科医向

けのセミナーで，小児特発性ネフローゼ症候群の現

状および診療ガイドラインの改訂に関して情報共

有を行った．患者を対象としたホームページ掲載内

容の素案を作成した． 
あわせて日本腎臓学会の腎臓病総合レジストリ

ーデータを解析した．2007年1月1日から2017年12
月31日までに腎生検を施行された38,215例のうち，

移植腎を除いた初回腎生検症例，かつ20歳未満で病

因分類が確認できた2,596例を解析したところ，一

次性ネフローゼ症候群503例の内訳は，微小変化型

ネフローゼ症候群422例(83.9%)，巣状分節性糸球体

硬化症56例(11.1%)，膜性腎症12例(2.4%)，IgA腎症

10例(2.0%)，膜性増殖性糸球体腎炎3例(0.6%)であ

った． 
 
D．考察 
 2010年から行われている小児CKDコホート研究

は，開始9年後の情報の解析を行った．また並行し

て腎性貧血の調査を行っており，赤血球造血刺激因

子製剤（ESA製剤）の副作用に関してその実態を明

らかにした．今後も小児CKDの成人への移行期を

超えた小児CKDの自然史の解明をめざし追跡調査

を続けていく． 
小児腎領域の難病調査の結果，調査協力施設の約

90％の病院からこれまでの調査結果に関する情報

公開に関する承諾を得られたため，今後難病拠点病

院との連携を視野に入れた診療体制や，小児腎臓病

学会等との連携を構築していくことがのぞまれる．

また各疾患の発見動機が明らかになったことで，予

後との関連も検討の上さらに適切かつ早期発見を

めざして，普及啓発すすめる．  
一方特発性ネフローゼ症候群やアルポート症候

群を除き非常に希少でエビデンスの確立していな

い疾患が多く，エビデンスに基づいたガイドライン

の作成は困難な中で，より実地医療に基づいた診療

ガイドや患者向けのパンフレットの作成，Webの作

成をすすめていくことが必要である．さらに今後特
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に患者への直接の還元を目指し，患者への情報公開，

発信を続けていく． 
 

 
E．結論 
全疾患共通，かつ最大の合併症といえる腎機能障

害すなわち小児CKDに関して，コホート研究によ

り長期の予後が明らかになった．また小児腎領域の

全ての指定難病と主要な小児慢特定疾病の診療実

態が明らかになった．また今後特に患者への直接の

還元を目指し，患者への情報公開を続けていく． 
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　本ガイドラインは，厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業）「小児腎領域の希少・難治
性疾患群の診療・研究体制の確立」（研究代表者：石倉健司先生）の事業として，日本小児腎臓病学会の
編集により作成されました．
　本ガイドラインは，2013年に日本小児腎臓病学会の事業として公表・出版された「小児特発性ネフ
ローゼ症候群診療ガイドライン 2013」の改訂版となりますが，改訂に際しては，いくつかの改良点や特
徴があります．
　まず，本ガイドラインは，「Minds診療ガイドライン作成の手引き 2014」に可能な限り準拠して作成
されました．本ガイドラインで取り上げられたクリニカルクエスチョン（CQ）はいずれも厳選されたも
のであり，システマティックレビューでエビデンスが評価され，推奨グレード（推奨の強さとエビデン
ス総体の強さ）が示されています．
　次に，本ガイドラインでは，作成初期の段階から，成人診療科（腎臓内科）の丸山彰一先生にご参画い
ただきました．近年の報告により，小児期発症ネフローゼ症候群患者の約 20～ 50%は小児期に治癒せ
ず成人期に達することが明らかにされています．そのため，本ガイドラインでは，小児期発症ネフロー
ゼ症候群患者の移行医療に十分に配慮しているのが特徴の一つです．
　本ガイドラインは，2013年のガイドラインで記載された薬物療法や一般療法の改訂に加えて，総論
として，疾患概念・病因，定義，腎生検の適応，疫学，予後，そして遺伝学的検査の意義と適応が，さ
らに付記として，柑橘類摂取がカルシニューリン阻害薬血中濃度に与える影響，コエンザイム Q10欠
乏症に対する治療，ネフローゼ症候群の合併症（脂質異常症，血栓症，高血圧），医療助成制度がまとめ
られています．いずれの事項も最新の知見が，簡潔・明瞭に記述されており，小児の腎臓専門医のみな
らず成人の腎臓専門医，さらに一般小児科や成人診療科の先生方の日常診療に大いに役立ち，さまざま
な場面で活用されるものと確信しております．
　最後に，本ガイドラインの作成にご尽力いただいた作成委員のメンバーや関係者の皆様に心より敬意
を表し，また深く感謝申し上げます．

2020年 4月

一般社団法人　日本小児腎臓病学会　理事長

服部元史

刊行にあたって
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　このたび，「小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン 2020」の刊行にあたり一言ご挨拶申し上
げます．小児特発性ネフローゼ症候群に対する日本小児腎臓病学会の最初のガイドラインは，2005年
に作成された「小児特発性ネフローゼ症候群薬物治療ガイドライン 1.0版」です．その 8年後，「小児特
発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン 2013」として改訂を行い，書籍刊行をいたしました．今回さら
に最新知見とトピックを加え，厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業）「小児腎領域の希
少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立」と日本小児腎臓病学会が協力のうえ，「小児特発性ネフロー
ゼ症候群診療ガイドライン 2020」として刊行いたします．
　小児特発性ネフローゼ症候群は，小児腎臓病領域で最も重要な疾患の一つです．本疾患は，わが国を
含むアジアで頻度が高いことが近年の疫学研究で明らかになってきました．免疫抑制療法の発達により
かなり寛解率や再発のコントロールが改善してきましたが，いまだに難治例が存在します．そして患者
の方々は，高度な浮腫や急性腎障害，高血圧，血栓症，感染症など様々な病態のため，その生活は大き
く脅かされます．また寛解状態や再発抑制の多くは薬剤依存性であり，非常に長期間の療養を要します．
　本ガイドラインは臨床医に対し，上に述べた小児特発性ネフローゼ症候群の診療上の問題点に関して
の最新のエビデンスとそれに基づく推奨を示すことを目的に作成されました．そしてそれぞれの内容に
応じて，クリニカルクエスチョン（CQ）形式と記述形式にて記載しました．薬物療法に関しては様々な
エビデンスもあり，CQ形式で問題点に対してダイレクトに答えるようにしています．一方必ずしも
CQ形式になじまないような疫学的な事項や，あるいはまだエビデンスが乏しい一般療法に関しては記
述的に説明する形式をとりました．
　さらに今回は，遺伝学的検査，移行医療などを積極的に取り上げました．これは単に小児特発性ネフ
ローゼ症候群の診療にとどまらず，近年の小児医療の進歩，変化を反映したものです．予防接種に関す
る記述も，前回のガイドラインよりさらに詳細な記載としました．また付記でも様々なトピックを取り
上げ，免疫抑制療法にとどまらない小児特発性ネフローゼ症候群診療の様々な側面をカバーし，複雑な
診療を支援することを心がけました．
　最後になりますが，本ガイドラインには多くのわが国発のエビデンスが取り上げられています．これ
はひとえに，長年，日本小児腎臓病学会が取り組んできたものの輝かしい成果だといえます．このよう
に本学会のこれまでの努力が大きく反映された本ガイドラインが，少しでも小児特発性ネフローゼ症候
群診療に貢献できることを祈念しています．

2020年 4月

厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業）

「小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立」研究代表者

石倉健司

序文
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　本ガイドライン 2020は，日本小児腎臓病学会が厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政
策研究事業）「小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立（H29-難治等（難）-
一般 -039）」の一事業として，主として日本小児腎臓病学会会員が企画・立案し，日本小児
腎臓病学会の編集により作成された．

　小児特発性ネフローゼ症候群は，小児腎臓病領域で非常に重要な疾患である．わが国では
2013年に行われた疫学調査により，1年間に小児 10万人に 6.5人が発症し，欧米と比較し
て約 3倍の頻度で発症することが明らかとなっている1）．また 2000年以降の調査では，実
に 20～ 50%と高率に疾患活動性を保ったまま成人に移行することも報告されている2-5）．そ
のため，小児特発性ネフローゼ症候群患者に対しては，副作用なども考慮しながら適切な長
期の薬物療法ならびに一般療法を提供し，その管理の向上にあたることが重要であると考え
られる．
　それらを目的として，2005年に「小児特発性ネフローゼ症候群薬物治療ガイドライン . 1.0 

版」，2013年に「小児特発性ネフローゼ症候群診療ガイドライン 2013」が作成されている．国
際的には KDIGOから「糸球体腎炎のための KDIGO診療ガイドライン」が 2012年に発表され
ており，そのなかで小児特発性ネフローゼ症候群の治療が触れられている．また成人領域で
は「エビデンスに基づくネフローゼ症候群診療ガイドライン 2014」続いてそのマイナー改訂
版である「エビデンスに基づくネフローゼ症候群診療ガイドライン 2017」が作成されている．
本ガイドラインは，2013年以降の新たなエビデンスを含み，移行医療に関して日本腎臓学
会とも協同した内容となるべく，「エビデンスに基づくネフローゼ症候群診療ガイドライン
2017」，「腎疾患の移行期医療支援ガイド－ IgA腎症・微小変化型ネフローゼ症候群－」の作
成委員とも連携をとりながら作成した．
　本ガイドラインの対象疾患は，小児特発性ネフローゼ症候群のうち特に微小変化型，巣状
分節性糸球体硬化症，びまん性メサンギウム増殖の小児期［骨端線閉鎖まで（目安として男児
17歳頃，女児 15歳頃）］の治療とした（膜性腎症，膜性増殖性糸球体腎炎や他の腎炎による
ネフローゼ症候群は含まない）．ステロイドによる成長障害を考慮しなくてもよい時期に達
した患者の治療に関しては適宜，成人領域のネフローゼ症候群診療ガイドラインも参考にし
ていただきたい．また，使用対象者は，小児腎臓病を専門とする医師に限定せず，広くわが
国の小児科医，腎臓内科専門医とする．

目的  1

本ガイドライン 2020の作成について
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　本ガイドラインは ,「Minds診療ガイドライン作成の手引き 2014」6）に可能な限り準拠して
作成した．ガイドライン作成委員として，ガイドライン統括委員会，ガイドライン作成チー
ム，システマティックレビューチームを編成した．ガイドライン作成チームは，小児腎臓病
を専門とする医師を中心に腎臓内科専門医，ヘルスサイエンス情報専門員上級資格者を加え
て編成した．さらに，患者とその家族の方 （々患者会）にもご参加いただき，ご意見をいただ
いた．
　システマティックレビューにおいては，スコープに従い，日本医学図書館協会の協力のも
と検索式を用いて網羅的・系統的に文献検索を行い，エビデンスを評価した．主に用いたデー
タベースは，PubMed，医中誌Web，The Cochrane Libraryで，検索対象期間は原則 2017年
12月までである．さらに，必要に応じて索外の追加を行い，適宜必要と考えられる文献を
選択した．原則査読のある論文を選択し，言語は英語と日本語とした．
　小児特発性ネフローゼ症候群は小児腎疾患のなかでは比較的頻度の高い疾患ではあるが，
成人のネフローゼ症候群と比較すると患者数は少ない．また小児を対象とした介入試験も限
られている．そのためエビデンスが存在する管理方法は限られたものとなる．よってクリニ
カルクエスチョン（clinical question：CQ）の作成は，薬物療法のなかでもエビデンスレベルを
決定できる項目のみとし，その他の治療法は記述形式とした．CQ形式で記載した項目では，
冒頭にステートメントと推奨グレード［推奨の強さ（表 1）とエビデンス総体の強さ（表 2）］6）

を示し，解説のなかでその根拠をエビデンスに基づき記載した．推奨の強さとエビデンス総
体の強さは，ガイドライン作成委員内で投票を行い 70%以上の一致を採用条件とした．
70%に達しなかった CQに関しては，再度全員で意見交換を行い 70%の一致を得るまで再
投票を行う方針とした．
　2019年 9月に最終案について，査読委員 2名（日本小児腎臓病学会学術委員）と外部評価
（日本腎臓学会）の評価を受けた．さらに 2019年 11月に日本小児腎臓病学会のウェブサイト
に公開し，パブリックコメントを募集した．これらについて，必要に応じて追記・修正を行
い確定した．

表 1 推奨の強さ

［1］ 強く推奨する
［2］ 弱く推奨する（提案する）

表 2 エビデンス総体の強さ

A（強） 効果の推定値に強く確信がある
B（中） 効果の推定値に中程度の確信がある
C（弱） 効果の推定値に対する確信は限定的である
D（とても弱い） 効果の推定値がほとんど確信できない

作成手順  2
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　＊ 「Minds診療ガイドライン作成の手引き 2014」に準拠
　＊ CQを薬物療法の一部に限定し，CQ形式と記述形式の混在する形式とした
　＊ 初発時のプレドニゾロン投与方法に関する新たなエビデンスを記載
　＊ 難治性ネフローゼ症候群に対するリツキシマブ治療の新たなエビデンスを記載
　＊ 小児ネフローゼ症候群における遺伝学的検査の位置づけについて記載
　＊ 移行医療に関して章を設けて記載

　本ガイドラインの作成資金はすべて，厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事
業）「小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立（H29-難治等（難）-一般 -039）」
により支出された．
　作成にかかわったメンバーは，日本小児腎臓病学会の定める利益相反（conflict of interest：
COI）に関する申告書を作成し，事務局で管理し，適正にマネジメントしている．

　日本小児腎臓病学会の定める利益相反に関する開示事項に則り以下に開示する．
石倉健司： ①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥旭化成ファーマ株式会社，ノバ

ルティス ファーマ株式会社，⑦無し，⑧無し，⑨無し
郭　義胤：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
濱田　陸：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
丸山彰一： ①無し，②無し，③無し，④協和キリン株式会社，中外製薬株式会社，大日本

住友製薬株式会社，株式会社三和化学研究所，⑤無し，⑥ブリストル・マイヤー
ズ スクイブ株式会社，⑦アステラス製薬株式会社，アレクシオンファーマ合
同会社，大塚製薬株式会社，協和キリン株式会社，第一三共株式会社，大日本
住友製薬株式会社，武田薬品工業株式会社，鳥居薬品株式会社，ファイザー株
式会社，持田製薬株式会社，旭化成ファーマ株式会社，中外製薬株式会社，帝
人ファーマ株式会社，MSD株式会社，田辺三菱製薬株式会社，バクスター株
式会社，⑧無し，⑨無し

稲葉　彩：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
貝藤裕史：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
木全貴久：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
近藤秀治：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
佐古まゆみ： ①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
佐藤　舞：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
杉本圭相：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
田中征治：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
長岡由修：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
野津寛大：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
橋本淳也：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
三浦健一郎： ①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し

主な改訂点について  3
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山本雅紀：①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し
河合富士美： ①無し，②無し，③無し，④無し，⑤無し，⑥無し，⑦無し，⑧無し，⑨無し

① 企業や営利を目的とした団体の役員，顧問職の有無と報酬（年間 100万円以上）．
②  株式の保有と株式による利益（年間 100万円以上），あるいは当該全株式の 5%以上の
所有の有無．

③  企業や営利を目的とした団体からの知的財産権の対価として支払われた報酬（1件あた
り年間 100万円以上）．

④  企業や営利を目的とした団体から，会議の出席（発表，助言など）に対し，拘束した時間・
労力に対して支払われた日当（講演料等）（一つの企業・団体からの年間 50万円以上）． 

⑤  企業や営利を目的とした団体から，パンフレット，座談会記事等の執筆に対して支払
われた原稿料等（一つの企業・団体から年間 50万円以上）．  

⑥  企業や営利を目的とした団体から提供された研究費（一つの企業・団体から申告者個人
または申告者が所属する部局（講座・分野）あるいは申告者が長となっている部局に割
り当てられた総額が年間 100万円以上）．

⑦  企業や営利を目的とした団体から提供された奨学（奨励）寄附金（一つの企業・団体から
年間 100万円以上）．

⑧ 企業や営利を目的とした団体が提供する寄附講座に申告者が所属している場合．
⑨  研究と直接無関係な旅行・贈答品等の提供（一つの企業・団体から年間 5万円以上）．

　またアカデミック COIにも配慮し，全国の小児腎臓病を専門とする医師から委員を選抜
するとともに日本腎臓学会の学会員からもメンバーに加わっていただき委員構成を行った．

　本ガイドラインは，書籍が発行されてから 1年後を目途に，日本小児腎臓病学会のウェブ
サイトに公開する予定である．また，厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業）
「小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立（H29-難治等（難）-一般 -039）」の
事業として発刊後の本ガイドラインの臨床現場への浸透状況を評価し，次回改訂に反映させ
る予定である．

　本ガイドラインは，わが国における小児特発性ネフローゼ症候群治療に対するガイドライ
ンの 2回目の改訂である．前回のガイドライン 2013から今回の改訂までにも重要なエビデ
ンスの追加や移行医療への着目など多くの変化が存在した．本ガイドライン作成中の 2018

年 12月 31日現在も進行中の臨床試験が存在することから，今後のエビデンスの追加状況や
本ガイドラインの臨床現場への浸透状況などを考慮した 3～ 5年後を目途に，次回の改訂を
行う予定である．

今後の予定  5

改訂予定  6
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　エビデンスに基づく医療（evidence-based medicine：EBM）は現代医療に不可欠であるが，
「エビデンスに基づいた医療＝ガイドライン」とは限らないことに注意が必要である．そもそ
も EBMは best research evidence（エビデンス），clinical expertise（臨床的技能），patientsʼ values

（患者の価値観）の統合であり，エビデンスのみが重要ということではない7）．特に近年，in-

formed consentをさらに進めた shared decision making（SDM），すなわち医療提供者と患者や
その家族の方々が最善のエビデンスに基づき，患者にとって最善の治療法を選択することの
重要性がクローズアップされており8），そのツールの一つとしてガイドラインが有用である．
　また，ガイドラインの記載内容がすべていわゆるエビデンスレベルの高い臨床試験に基づ
くわけではなく，診断法や治療法は経験に基づくものも多い．ガイドラインは個々の医療者
の経験を否定するものではなく，ガイドラインの記載内容を使用者自身が吟味し，自らの経
験を加味し，目の前の患者にとって最善と考えられる選択がなされるべきである．
　なお，本ガイドラインは医事粉争や医療訴訟における判断基準を示すものではない．

　薬物療法については適応外使用となる記載も含まれている．実際の使用にあたっては薬剤
の特性，副作用を十分に理解し，慎重に用いる必要がある．また，適応外使用にあたっては
小児腎臓病を専門とする医師との連携のうえで行うことが望ましい．

文献
 1）Kikunaga K, et al. ; Japanese Pediatric Survey Holding Information of NEphrotic syndrome（JP-SHINE）study of the Japanese Study Group of Renal 

Disease in Children : High incidence of idiopathic nephrotic syndrome in East Asian children : a nationwide survey in Japan（JP-SHINE study）. Clin 
Exp Nephrol 2017 ; 21 : 651-657.

 2）Fakhouri F, et al. : Steroid-sensitive nephrotic syndrome : from childhood to adulthood. Am J Kidney Dis 2003 ; 41 : 550-557.

 3）Rüth EM, et al. : Children with steroid-sensitive nephrotic syndrome come of age : long-term outcome. J Pediatr 2005 ; 147 : 202-207.

 4）Kyrieleis HA, et al. : Long-term outcome of biopsy-proven, frequently relapsing minimal-change nephrotic syndrome in children. Clin J Am Soc 
Nephrol 2009 ; 4 : 1593-1600.

 5）Ishikura K, et al. ; Japanese Study Group of Renal Disease in Children : Morbidity in children with frequently relapsing nephrosis : 10-year follow-up 
of a randomized controlled trial. Pediatr Nephrol 2015 ; 30 : 459-468.

 6）Minds診療ガイドライン作成の手引き 2014．福井次矢ほか監修；東京，医学書院，2014.

 7）Sackett DL, et al. : Evidence based medicine : what it is and what it isn't. BMJ 1996 ; 312 : 71-72.

 8）Stiggelbout AM, et al. : Shared decision making : really putting patients at the centre of healthcare. BMJ 2012 ; 344 : e256.

使い方  7
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CQ・推奨一覧

CQ1
小児特発性ネフローゼ症候群の初発時治療において，
プレドニゾロンは8週間治療（ISKDC法）と 12週間以
上治療（長期漸減法）のどちらが推奨されるか

推奨
グレード 一致率

小児特発性ネフローゼ症候群の初発時治療は，8週間治療
（ISKDC法）を選択することを推奨する 1B 100%

CQ2 小児頻回再発型・ステロイド依存性ネフローゼ症候群
に対して免疫抑制薬は推奨されるか

推奨
グレード 一致率

小児頻回再発型・ステロイド依存性ネフローゼ症候群では，
種々のステロイドの副作用が出現するため，免疫抑制薬の導
入を推奨する

1B 94%

1． シクロスポリンを投与することを推奨する 1B 100%

2． シクロホスファミドを投与することを推奨する 1B 94%

3． ミゾリビンを投与することを提案する（適応外使用） 2C 100%

4． ミコフェノール酸モフェチルを投与することを提案す
る（適応外使用） 2C 100%

5． タクロリムスを投与することを提案する（適応外使用） 2C 88%

CQ・推奨一覧
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CQ3 小児期発症難治性頻回再発型・ステロイド依存性ネフ
ローゼ症候群に対しリツキシマブ治療は推奨されるか

推奨
グレード 一致率

小児期発症難治性頻回再発型・ステロイド依存性ネフローゼ
症候群に対して，リツキシマブを寛解維持のために投与する
ことを提案する

2B 82%

CQ4 小児ステロイド抵抗性ネフローゼ症候群に対して免疫
抑制薬は推奨されるか

推奨
グレード 一致率

1． 小児ステロイド抵抗性ネフローゼ症候群に対しては，ス
テロイドにシクロスポリンを併用することを推奨する 1B 100%

2． ステロイドパルス療法とシクロスポリンの併用は寛解
導入に有効な可能性があり，使用することを提案する 2C 94%

3．

タクロリムスは美容的な副作用などによりシクロスポ
リンを使用できないステロイド抵抗性ネフローゼ症候
群に対する寛解導入の選択肢として提案する（適応外
使用）

2B 88%

4．

ミコフェノール酸モフェチルは副作用などによりカル
シニューリン阻害薬など他の免疫抑制薬を使用できな
いステロイド抵抗性ネフローゼ症候群に対する寛解導
入の選択肢として提案する（適応外使用）

2C 94%

5．
シクロホスファミドの経口投与は小児ステロイド抵抗
性ネフローゼ症候群の寛解導入療法として使用しない
ことを推奨する

1B 100%



CQ・文献検索式

101CQ・文献検索式

▶ 主に用いたデータベースは，PubMed，医中誌Web，The Cochrane Libraryで，検索対象期間は原則 2017

年 12月までである．さらに，必要に応じて検索外の追加を行い，適宜必要と考えられる文献を選択した．

原則査読のある論文を選択し，言語は英語と日本語とした．

 CQ1： 小児特発性ネフローゼ症候群の初発時治療において，プレドニゾロンは 8 週間治療（ISKDC
法）と 12 週間以上治療（長期漸減法）のどちらが推奨されるか

PubMed（2018年 5月 20日検索）

#1 "Nephrotic Syndrome"［TW］

#2 child*［TW］ OR infant*［TW］ OR boy*［TW］ OR girl*［TW］ OR pediatric*［TW］ OR paediatric*［TW］

#3 #1 AND #2

#4 "Adrenal Cortex Hormones"［MH］ OR "Adrenal Cortex Hormones" ［PA］

#5 Prednisolone［TW］

#6 Prednisone［TW］

#7 #4 OR #5 OR #6

#8 #3 AND #7

#9 #8 AND （systematic［SB］ OR Meta-Analysis［PT］）

　検索結果 54件（システマティックレビュー）

#10  （randomized controlled trial［pt］ OR controlled clinical trial［pt］ OR randomized［tiab］ OR placebo［tiab］ OR clinical trials as topic

［mesh:noexp］ OR randomly［tiab］ OR trial［ti］ NOT （animals［mh］ NOT humans ［mh］））

#11 #8 AND #10

#12 ISKDC［TIAB］

#13 #8 AND #12

#14 #11 OR #13

　検索結果 239件（ランダム化比較試験）

医中誌Web（2018年 6月 2日検索）

#1 （ネフローゼ /TH） and （SH=薬物療法）

#2 （副腎皮質ホルモン /TH） and （SH=治療的利用）

#3 #1 and #2

#4 （Prednisone/TH or プレドニゾン /AL）

#5 （Prednisolone/TH or プレドニゾロン /AL）

#6 初期治療 /AL

#7 長期漸減 /AL

#8 （国際法 /TH or 国際法 /AL）

#9 ISKDC/AL

#10 #4 or #5 or #6 or #7 or #8 or #9

#11 #1 and #10

#12 #3 or #11

#13 （#12） and （PT=会議録除く CK=ヒト）
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#14 （#13） and （CK=新生児 ,乳児（1～ 23ヶ月）,幼児（2～ 5）,小児（6～ 12）,青年期（13～ 18））

#15 （小児 /TH or 小児 /AL）

#16 #13 and #15

#17 #14 or #16

#18 （#17） and （PT=原著論文 ,総説）

#19 （#17） and （RD=メタアナリシス ,ランダム化比較試験 ,準ランダム化比較試験 ,比較研究 ,診療ガイドライン）

#20 #18 or #19

#21 （#20） and （DT=1900:2017）

　検索結果 260件

The Cochrane Library（2018年 8月 22日検索）

#1 MeSH descriptor: ［Nephrotic Syndrome］ this term only

#2 MeSH descriptor: ［Nephrosis, Lipoid］ this term only

#3 nephrotic syndrome

#4 lipoid nephrosis

#5 #1 or #2 or #3 or #4

#6 child* or infant* or boy* or girl* or pediatric* or paediatric* or adolescen*

#7 #5 and #6

#8 MeSH descriptor: ［Adrenal Cortex Hormones］ explode all trees

#9 Prednisolone:ti,ab,kw

#10 Prednisone:ti,ab,kw

#11 ISKDC

#12 #8 or #9 or #10 or #11

#13 #7 and #12

#14 pubmed:an

#15 #13 not #14 with Publication year from 1900 to 2017, in Trials

　検索結果 96件（Cochrane Controlled Trials Register：CENTRAL）

#16 #13 not #14  with Cochrane Library publication date from Jan 1900 to Dec 2017, in Cochrane Reviews and Cochrane Protocols

　検索結果 12件（The Cochrane Database of Systematic Review：CDSR）

 CQ2： 小児頻回再発型・ステロイド依存性ネフローゼ症候群に対して免疫抑制薬は推奨されるか
PubMed（2018年 5月 19日検索）

#1 "Nephrotic Syndrome"［TW］

#2 "steroid dependent"［TIAB］

#3 frequent*［TIAB］ AND relaps*［TIAB］

#4 SDNS［TIAB］ OR FRNS［TIAB］

#5 #2 OR #3 OR #4

#6 #1 AND #5

#7 "Immunosuppressive Agents"［MH］ OR "Immunosuppressive Agents" ［PA］

#8 cyclosporin*［TW］

#9 tacrolimus［TW］

#10 "Cyclophosphamide"［MH］ OR cyclophosphamide［TW］

#11 mizoribine［TW］

#12 "Mycophenolic Acid"［MH］ OR mycophenol*［TW］

#13 rituximab［TW］

#14 #7 OR #8 OR #9 OR #10 OR #11 OR #12 OR #13

#15 #6 AND #14
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#16 child*［TW］ OR infant*［TW］ OR boy*［TW］ OR girl*［TW］ OR pediatric*［TW］ OR paediatric*［TW］ OR adolescen*［TW］

#17 #15 AND #16

#18 #17 AND （systematic［SB］ OR Meta-Analysis［PT］）） AND 0001［PDAT］ : 2017［PDAT］

　検索結果 17件（システマティックレビュー）

#19 （（"Epidemiologic Studies"［MH］） OR "Clinical Trials as Topic"［MH］） OR "Clinical Trial" ［Publication Type］

#20 #17 AND #19

#21 #20 AND 0001［PDAT］ : 2017［PDAT］

　検索結果 262件

医中誌Web（2018年 6月 2日検索）

#1 免疫抑制療法 /TH or 免疫抑制剤 /TH

#2 ステロイド依存 /AL

#3 頻回 /AL and （再発 /TH or 再発 /AL）

#4 #2 or #3

#5 （ネフローゼ症候群 /TH） and （SH=治療 ,薬物療法）

#6 #4 and #5

#7 （Ciclosporin/TH or シクロスポリン /AL）

#8 （Tacrolimus/TH or タクロリムス /AL）

#9 （"Mycophenolate Mofetil"/TH or ミコフェノール酸モフェチル /AL）

#10 （Cyclophosphamide/TH or シクロフォスファミド /AL）

#11 （Mizoribine/TH or ミゾリビン /AL）

#12 （Rituximab/TH or リツキシマブ /AL）

#13 #1 or #7 or #8 or #9 or #10 or #11 or #12

#14 #5 and #13

#15 #6 or #14

#16 （#15） and （PT=会議録除く CK=ヒト）

#17 （#16） and （CK=新生児 ,乳児（1～ 23ヶ月）,幼児（2～ 5）,小児（6～ 12）,青年期（13～ 18））

#18 （小児 /TH or 小児 /AL）

#19 #16 and #18

#20 #17 or #19

#21 （#20） and （PT=原著論文 ,総説）

#22 （#20） and （RD=メタアナリシス ,ランダム化比較試験 ,準ランダム化比較試験 ,比較研究 ,診療ガイドライン）

#23 #21 or #22

#24 （#23） and （DT=1900:2017）

　検索結果 286件

The Cochrane Library（2018年 8月 22日検索）

#1 MeSH descriptor: ［Nephrotic Syndrome］ this term only

#2 MeSH descriptor: ［Nephrosis, Lipoid］ this term only

#3 nephrotic syndrome

#4 lipoid nephrosis

#5 #1 or #2 or #3 or #4

#6 child* or infant* or boy* or girl* or pediatric* or paediatric* or adolescen*

#7 #5 and #6

#8 steroid dependent

#9 frequent*

#10 relaps*

#11 SDNS
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#12 FRNS

#13 #8 or #9 or #10 or #11 or #12

#14 MeSH descriptor: ［Immunosuppressive Agents］ explode all trees

#15 cyclosporin*

#16 tacrolimus

#17 MeSH descriptor: ［Cyclophosphamide］ explode all trees

#18 cyclophosphamide

#19 mizoribine

#20 #14 or #15 or #16 or #17 or #18 or #19

#21 #7 and #13 and #20

#22 pubmed:an

#23 #21 not #22

#24 #21 not #22 with Cochrane Library publication date between Jan 1900 and Dec 2017, in Cochrane Reviews, Cochrane Protocols

　検索結果 16件（The Cochrane Database of Systematic Review：CDSR）

#25 #21 not #22 with Publication year from 1900 to 2017, in Trials

　検索結果 38件（The Cochrane Controlled Trials Register：CCTR）

 CQ3： 小児期発症難治性頻回再発型・ステロイド依存性ネフローゼ症候群に対しリツキシマブ治療
は推奨されるか

PubMed（2018年 5月 20日検索）

#1 "Nephrotic Syndrome"［TW］

#2 dependent［TIAB］

#3 frequent*［TIAB］ AND relaps*［TIAB］

#4 SSNS［TIAB］ OR FRNS［TIAB］ OR SDNS［TIAB］

#5 refractory［TIAB］

#6 sensitive［TIAB］

#7 #2 OR #3 OR #4 OR #5 OR #6

#8 #1 AND #7

#9 "Rituximab"［TW］ OR rituxan［TIAB］

#10 #8 AND #9

#11  #10 AND （child*［TW］ OR infant*［TW］ OR boy*［TW］ OR girl*［TW］ OR pediatric*［TW］ OR paediatric*［TW］ OR adolescen*

［TW］）

#12 #11 AND 0001［PDAT］ : 2017［PDAT］

　検索結果 121件

医中誌Web（2018年 6月 2日検索）

#1 （ネフローゼ症候群 /TH or ネフローゼ症候群 /AL）

#2 （Rituximab/TH or リツキシマブ /AL）

#3 リツキサン /AL

#4 rituxan/AL

#5 #2 or #3 or #4

#6 #1 and #5

#7 （#6） and （PT=会議録除く CK=ヒト）

#8 （#7） and （CK=新生児 ,乳児（1～ 23ヶ月）,幼児（2～ 5）,小児（6～ 12）,青年期（13～ 18））

#9 （小児 /TH or 小児 /AL）

#10 #7 and #9

#11 #8 or #10
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#12 （#11） and （DT=1900:2017）

　検索結果 111件

The Cochrane Library（2018年 8月 22日検索）

#1 MeSH descriptor: ［Nephrotic Syndrome］ this term only

#2 MeSH descriptor: ［Nephrosis, Lipoid］ this term only

#3 nephrotic syndrome

#4 lipoid nephrosis

#5 #1 or #2 or #3 or #4

#6 child* or infant* or boy* or girl* or pediatric* or paediatric* or adolescen*

#7 #5 and #6

#8 dependent

#9 frequent*

#10 relaps*

#11 SDNS

#12 FRNS

#13 SSNS

#14 refractory

#15 sensitive

#16 #8 or #9 or #10 or #11 or #12 or #13 or #14 or #15

#17 Rituximab

#18 MeSH descriptor: ［Rituximab］ explode all trees

#19 #17 or #18

#20 #7 and #16 and #19

#21 #7 and #16 and #19 with Cochrane Library publication date between Jan 1900 and Dec 2017, in Cochrane Reviews, Cochrane Protocols

　検索結果 5件（The Cochrane Database of Systematic Review：CDSR）

#22 #7 and #16 and #19 with Publication year from 1900 to 2017, in Trials

　検索結果 24件（The Cochrane Controlled Trials Register：CCTR）

 CQ4：小児ステロイド抵抗性ネフローゼ症候群に対して免疫抑制薬は推奨されるか
PubMed（2018年 5月 20日検索）

#1 "Nephrotic Syndrome"［TW］

#2 resistant［TIAB］

#3 SRNS［TIAB］

#4 refract*［TIAB］

#5 #2 OR #3 OR #4

#6 #1 AND #5

#8 "Glomerulosclerosis, Focal Segmental"［MH］

#9 FGS［TIAB］

#10 FSGS［TIAB］

#11 "segmental glomerulosclerosis"［TW］

#12 "glomerular diseases"［TIAB］

#13 "glomerular disease"［TIAB］

#16 #8 OR #9 OR #10 OR #11 OR #12 OR #13

#17 #6 OR #16

#18 "Immunosuppressive Agents"［MH］ OR "Immunosuppressive Agents"［PA］

#19 cyclosporin*［TW］
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#20 tacrolimus［TW］

#21 "Cyclophosphamide"［MH］ OR cyclophosphamide［TW］

#22 "Mycophenolic Acid"［MH］ OR mycophenol*［TW］

#23 #18 OR #19 OR #20 OR #21 OR #22

#24 #17 AND #23

#25 child*［TW］ OR infant*［TW］ OR boy*［TW］ OR girl*［TW］ OR pediatric*［TW］ OR paediatric*［TW］ OR adolescen*［TW］

#26 #24 AND #25

#27 #26 AND （systematic［SB］ OR Meta-Analysis［PT］）

#28 #27 AND 0001［PDAT］ : 2017［PDAT］

　検索結果 28件（システマティックレビュー）

#31 "Epidemiologic Studies"［MH］ OR "Clinical Trials as Topic"［MH］ OR "Clinical Trial"［Publication Type］

#33 #26 AND #31

#34 #8 OR #9 OR #10 OR #11

#35 #34 AND #23 AND #25

#36 #31 AND #35

#37 #36 AND 0001［PDAT］ : 2017［PDAT］

　検索結果 236件

医中誌Web（2018年 6月 2日検索）

#1 （ネフローゼ症候群 /TH or ネフローゼ症候群 /AL）

#2 （糸球体硬化症 -巣状分節性 /TH or 巣状分節性糸球体硬化症 /AL）

#3 抵抗性 /AL

#4 SNS/AL

#5 #3 or #4

#6 #1 and #5

#7 #2 or #6

#8 ネフローゼ症候群 -ステロイド抵抗性特発性 /TH

#9 #7 or #8

#10 （ネフローゼ症候群 /TH） and （SH=薬物療法）

#11 #9 and #10

#12 免疫抑制療法 /TH or 免疫抑制剤 /TH

#13 #9 and #12

#14 （（@Methylprednisolone/TH and @"パルス療法（薬物療法）"/TH） or ステロイドパルス療法 /AL）

#15 （Ciclosporin/TH or シクロスポリン /AL）

#16 （Cyclophosphamide/TH or シクロフォスファミド /AL）

#17 （Tacrolimus/TH or タクロリムス /AL）

#18 （"Angiotensin-Converting Enzyme Inhibitors"/TH or アンギオテンシン変換酵素阻害薬 /AL）

#19 （"Angiotensin Receptor Antagonists"/TH or アンジオテンシン受容体拮抗薬 /AL）

#20 （Rituximab/TH or リツキシマブ /AL）

#21 （"Mycophenolate Mofetil"/TH or ミコフェノール酸モフェチル /AL）

#22 （血漿交換 /TH or 血漿交換 /AL）

#23 （血液成分除去法 /TH or 血液成分除去法 /AL）

#24 アフェレシス /AL

#25 （"LDL Lipoproteins"/TH or LDL/AL）

#26 #14 or #15 or #16 or #17 or #18 or #19 or #20 or #21 or #22 or #23 or #24 or #25

#27 #11 and #26

#28 #11 or #13 or #27

#29 （#28） and （PT=会議録除く CK=ヒト）
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#30 （#29） and （CK=新生児 ,乳児（1～ 23ヶ月）,幼児（2～ 5）,小児（6～ 12）,青年期（13～ 18））

#31 （小児 /TH or 小児 /AL）

#32 #29 and #31

#33 #30 or #32

#34 （#33） and （PT=原著論文 ,総説）

#35 （#33） and （RD=メタアナリシス ,ランダム化比較試験 ,準ランダム化比較試験 ,比較研究 ,診療ガイドライン）

#36 #34 or #35

#37 （#36） and （DT=1900:2017）

　検索結果 185件

The Cochrane Library（2018年 8月 22日検索）

#1 MeSH descriptor: ［Nephrotic Syndrome］ explode all trees

#2 Nephrotic Syndrome

#3 MeSH descriptor: ［Nephrosis, Lipoid］ this term only

#4 lipoid nephrosis

#5 #1 or #2 or #3 or #4

#6 resistant

#7 SRNS

#8 refract*

#9 #6 or #7 or #8

#10 #5 and #9

#11 MeSH descriptor: ［Glomerulosclerosis, Focal Segmental］ explode all trees

#12 FGS

#13 FSGS

#14 segmental glomerulosclerosis

#15 glomerular diseases

#16 glomerular disease

#17 #11 or #12 or #13 or #14 or #15 or #16

#18 #10 or #17

#19 MeSH descriptor: ［Immunosuppressive Agents］ explode all trees

#20 cyclosporin*

#21 tacrolimus

#22 MeSH descriptor: ［Cyclophosphamide］ explode all trees

#23 Cyclophosphamide

#24 MeSH descriptor: ［Mycophenolic Acid］ explode all trees

#25 mycophenol*

#26 #19 or #20 or #21 or #22 or #23 or #24 or #25

#27 #18 and #26

#28 pubmed:an

#29 #27 not #28

#30 #27 not #28 with Cochrane Library publication date between Jan 1900 and Dec 2017, in Cochrane Reviews, Cochrane Protocols

　検索結果 14件（The Cochrane Database of Systematic Review：CDSR）

#31 #27 not #28 with Publication year from 1900 to 2017, in Trials

　検索結果 82件（The Cochrane Controlled Trials Register：CCTR）
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本手引きは，2014 年 2 月に作成した「小児慢性腎臓病（小児 CKD）診断時の腎機能評価の手引き

ー血清クレアチニンを測定したときに知っておきたいことー」の改訂版と位置づけるものである．

本手引きは，厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業））小児腎領域の希少・難治
性疾患群の診療・研究体制の確立（H29-難治等（難）-一般-039）の研究費によって作成されました．
本手引きにおける情報は変更・更新されている場合がありますので，十分にご注意くださいますようお願い申し上げます．本
手引きに記載した情報によって問題が生じたとしても，その責を負いかねますので，あらかじめご了承ください．
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『小児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児の「腎機能障害の診断」と 
「腎機能評価」の手引き』への期待

　このたび，平成 29 年度厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業）「小児腎領
域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立」により『小児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児
の「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」の手引き』が上梓されることを心からお慶び申し上
げます．本手引きは，2014 年 2 月に作成された「小児慢性腎臓病（小児 CKD）診断時の腎機
能評価の手引き｜血清クレアチニンを測定したときに知っておきたいこと｜」の改訂版とのこ
とであります．本文の中に表記されておりますが，改訂にあたり「腎機能障害の診断」と「腎
機能評価」のプロセスを分けて記載することにより，小児医療に関係する方々に広く利用して
いただき，日本人小児 CKD の早期発見および診療のさらなる向上に寄与することを目的とされ
ているとのことです．本手引きは，さらに実臨床に即した内容となったものと推察され，小児
泌尿器科領域を扱う我々にとっても大変有用なものと考えます．小児 CKD は原疾患として先天
性腎尿路異常（congenital anomalies of the kidney and urinary tract：CAKUT）が多数を占め
るため，小児泌尿器科医が外科的治療をしても，その後の腎機能の保持が大変重要です．その
ためにも腎機能障害を見逃さないこと，その診断と腎機能評価が重要となります．
　今回の内容は，より具体的にまた時代に即してアプリなどを駆使して広く利用できるよう工
夫されております．この手引きが広く活用されることで，腎機能障害の進行を抑制でき，こど
もたちがこの先長い長い人生を喜々として過ごせるように，こどもたちの輝く未来のために貢
献できることを期待いたします．

日本小児泌尿器科学会理事長　宮北英司

『小児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児の「腎機能障害の診断」と 
「腎機能評価」の手引き』の発刊にあたり

　平成 29 年度厚生労働科学研究費補助金による難治性疾患等政策研究事業の成果として，『小
児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児の「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」の手引き』が完成い
たしました．
　平成 26 年に出版された手引きでは，「小児慢性腎臓病（小児 CKD）の診断」に主眼を置き，
小児における腎機能の客観的基準値，糸球体濾過量の推算式が掲載されました．本手引きはそ
の改訂版という位置づけであり，新たに蓄積されたエビデンスを紹介するとともに，その活用
方法を追記しております．
　日本小児科学会前会長の五十嵐　隆先生は，平成 26 年に作成された手引きの巻頭ご挨拶にお
いて「今後，この度完成した手引きはわが国の小児腎臓病の臨床に極めて大きな貢献となるこ
とが期待されます」と述べられております．今回の改訂により，多面的に小児の腎機能を評価
することが可能となり，小児医療に関係する方々により一層，広くご活用いただけるものになっ
たと期待しております．
　最後に，手引きの作成にご尽力された関係各位に深く感謝申し上げます．

日本小児科学会会長　高橋孝雄
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『小児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児の「腎機能障害の診断」と 
「腎機能評価」の手引き』への大いなる期待

　このたび平成 29 年度厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業）「小児腎領域
の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立」（研究代表者：石倉健司先生）の研究成果の一
つとして，『小児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児の「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」の手
引き』が作成されました．本手引き作成には，日本小児腎臓病学会のなかの小児 CKD 対策委員
会（前委員長：上村　治先生，現委員長：石倉健司先生）が大きく貢献しています．また，本
手引きは，2014 年 2 月に作成された『小児慢性腎臓病（小児 CKD）診断時の腎機能評価の手引
き』の改訂版として位置づけされており，2014 年版の作成時以降に発表された数々の知見やツー
ルが取り入れられています．
　小児 CKD 患者さんの多くは無自覚・無症候であるため，腎機能障害を早期に診断することが
難しい（見過ごされている）場合が少なからずあります．さらに，小児患者の腎機能を正確に
評価することも難しいのが現状でした．本手引きでは，それらの点に注目し，「腎機能障害の診
断」と「腎機能評価」のプロセスを分けて記載されているのが大きな特徴です．そのため，小
児腎臓病の専門家だけでなく，小児医療に関係する多くの方々（一般小児科医，検診に携わる
学校医，泌尿器科医，小児外科医など）に利用していただけるものと確信しております．また，
活用していただきたいと願っております．
　本手引きが広く臨床で活用され，その結果，小児 CKD 患者さんが早期に発見され，腎機能障
害の程度に応じた適切な管理・治療を受けることにより，小児 CKD 患者さんの医学的予後のみ
ならず社会心理的予後，そして生活の質がさらに向上するものと，大いに期待しております．
　最後に，本手引き作成にご尽力された全ての関係者の皆さまに深く敬意を表するとともに，
心より感謝申し上げます．

日本小児腎臓病学会理事長　服部元史

「小児慢性腎臓病（小児 CKD）診断時の腎機能評価の手引き」改訂にあたり

　このたび「小児慢性腎臓病（小児 CKD）診断時の腎機能評価の手引き」の改訂版として，『小
児慢性腎臓病（小児 CKD）：小児の「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」の手引き』を作成い
たしました．
　小児慢性腎臓病（小児 CKD）を早期に適切に診断することは，腎機能障害の進行抑制のみな
らず合併症の管理のためにも非常に重要です．これまで日本小児腎臓病学会の小児 CKD 対策委
員会と厚生労働省の研究班は，協同して日本人小児の血清クレアチニンの基準値や GFR の算出
式の確立など，さまざまな成果を上げてきました．初版はそれらの成果をわかりやすくまとめ，
広く小児医療に関わる方々に利用していただくことを目的に作成されました．本改訂版は基本
的な趣旨はそのままでこの数年間のエビデンスを補足し，さらに新たに腎機能障害を診断する

（気づく）ために何が重要であるかという視点を加え作成されました．
　幸い初版は広くご活用いただけました．本改訂版も多くの関係者に使用していただき，本邦
小児 CKD 診療の一助となり，患児の予後改善につながることを切に願っております．

日本小児腎臓病学会小児 CKD 対策委員会委員長

小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立（H29―難治等（難）―一般―039）研究代表者

　石倉健司



4

日本小児腎臓病学会
小児 CKD対策委員会

委員長 石倉健司 北里大学医学部小児科学

副委員長 濱崎祐子 東邦大学医学部腎臓学講座

 後藤芳充 名古屋第二赤十字病院小児腎臓科

委　員 藤田直也 あいち小児保健医療総合センター腎臓科

 上村　治 一宮医療療育センター

 宮井貴之 岡山済生会総合病院小児科

 佐藤　舞 国立成育医療研究センター腎臓・リウマチ・膠原病科

 金本勝義 国立病院機構千葉東病院小児科

 原田涼子 東京都立小児総合医療センター腎臓内科

 柳原　剛 日本医科大学武蔵小杉病院小児科

 貝藤裕史 兵庫県立こども病院腎臓内科

 波多江　健 福岡赤十字病院小児科

         （施設 50音順）  

委員長 原田涼子 東京都立小児総合医療センター腎臓内科

委　員 上村　治 一宮医療療育センター

 石倉健司 北里大学医学部小児科学

 浅沼　宏 慶應義塾大学医学部泌尿器科学教室

 濱田　陸 東京都立小児総合医療センター腎臓内科

 濱崎祐子 東邦大学医学部腎臓学講座

 篠塚俊介 松戸市立総合医療センター小児科

         （施設 50音順）  

小児慢性腎臓病（小児CKD）
小児の「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」の手引き 編集委員会



5

小児の「腎機能障害の診断」と
「腎機能評価」の手引き

小児慢性腎臓病（小児CKD）



6

はじめに
　小児慢性腎臓病（小児 CKD：Chronic Kidney Disease）は長期にわたって進行し，最終的に末期腎不

全に至る可能性のある非常に重篤な疾患である．しかし早期に適切に診断することにより，末期腎不全へ

の進行抑制を期待できるのみならず，成長障害，心血管系障害や骨ミネラル代謝異常などの重篤な合併症

を適切に予防，コントロールすることができるため，その診断法の確立は重要な課題である．

　われわれは，小児 CKDの診断の一助として，2014年に「小児慢性腎臓病（小児 CKD）診断時の腎機

能評価の手引き」を作成した．その後も日本小児腎臓病学会の小児 CKD対策委員会から，小児 CKDの

診断に関する新たな研究成果が発表されている．本手引きは，前回の手引きを改訂し新たなエビデンスを

加えて作成した．改訂にあたり「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」のプロセスを分けて記載すること

により，小児医療に関係する方々に広く利用していただき，日本人小児 CKDの早期発見および診療のさ

らなる向上に寄与することを目的としている．

CKDの定義1
　CKDとは下記のとおり定義され，小児領域でも基本的にこの概念が踏襲されているa）．

① 尿異常，画像診断，血液，病理で腎障害の存在が明らか．特に尿蛋白 /クレアチニン
比 0.15 g/gCr以上の蛋白尿（30 mg/gCr以上のアルブミン尿）の存在が重要
②糸球体濾過量（GFR）＜ 60 mL/min/1.73 m2

①，②のいずれか，または両方が 3か月以上持続する

日本腎臓学会．エビデンスに基づく CKD診療ガイドライン 2018．東京医学社，2018: 2を一部改変

　2002年に米国腎臓財団が慢性腎臓病（CKD）の概念を提唱し，K/DOQI（Kidney Disease Outcomes 

Quality Initiative）から小児と思春期の CKDについての診療ガイドライン（K/DOQI clinical practice 

guidelines for chronic kidney disease：evaluation, classification, and stratification）が示されたb）．

2011年には，KDIGO（Kidney Disease Improving Global Outcomes）から糸球体濾過量（glomerular 

filtration rate：GFR）と尿蛋白（アルブミン）を組み合わせた新しい CKDの重症度分類が発表されたc）．

なお，小児においては上記の CKDの定義を満たさなくても，GFR＜ 90 mL/min/1.73 m2の時点から
CKDに準じた管理が必要だと本手引き編集委員は考えている．

小児 CKDの特殊性と独自の診断法の必要性2
　高度小児 CKDは原疾患として先天性腎尿路異常（congenital anomalies of the kidney and urinary 

tract：CAKUT）が多数を占めること（成人では生活習慣病が主体である），罹病期間が極めて長期であ

ることや成長発達に影響することなど，成人の CKDとは様々な面で大きく異なっている1）．成人領域の

様々なエビデンスも，小児に対しては必ずしも適用できないことがあり注意を要する．

　近年，成人 CKDのステージ分類は，ステージ 3の細分化や，蛋白尿（アルブミン尿）と原疾患を考慮

した CGA分類が提唱され，日本でも「エビデンスに基づく CKD診療ガイドライン 2013」d）から同分類

が採用されている  表 1  a）．一方小児 CKDにおいても蛋白尿が疾患進行のリスクである可能性はあるが，

必ずしも十分な検討がなされておらず，さらにその他の細分化についてはよりエビデンスに乏しい．その

ため，本邦では小児に関しては CGA分類が採用されていない．したがって現在のところ小児 CKDのス

テージは GFRにより分類され， 表 2  d）の小児 CKDのステージ分類を使用する．

　しかし 表 2  d）の小児 CKDステージ分類を使用して実際に小児 CKDの診療を行うにあたり，GFRの評

価に関して下記に示す小児特有の問題点があるため，これまで混乱が生じていた．

年齢，性別ごとに異なる血清クレアチニン基準値：成長に伴う筋肉量の増大により血清クレアチ
ニン（sCr）基準値が年齢，性別によって大きく異なるが，これまで日本人小児の sCrの基準値

が存在しなかった．

推算糸球体濾過量算出における日本人小児のエビデンスの欠如：推算糸球体濾過量（eGFR）の

算出には，これまで Schwartzの推算式および改定された Schwartzの推算式が使用されてき

た2-4）．これらの式では人種や体格の違いから，日本人小児の eGFRが正確に算出できない5）．

2歳未満の生理的な糸球体濾過量低下：小児の体表面積あたりの糸球体濾過量（GFR）は，出生

1

2

3
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時には成人のおよそ 1/5程度であり，発達とともに成人のそれに徐々に近づき 2歳前後で成人と

同程度になる．したがって 2歳未満では体表面積あたりの GFRの正常値が成人と比較して低い

ために，eGFRを使用して CKDのステージ判定ができない．

検査の侵襲性：正確な GFRの評価にはイヌリンクリアランスを行うことがゴールドスタンダー

ドだが，検査手技が煩雑であるうえ，乳幼児では自己排尿が確立しておらず，蓄尿のための導尿

カテーテル留置といった侵襲的な処置を要する．

　これらの問題の解決を目指して，日本小児腎臓病学会の小児 CKD対策委員会からこれまで以下の研究

成果が発表されている6-18）．

　　・血清クレアチニン（sCr）基準値

　　・血清シスタチン C（sCysC）の基準値

　　・血清β2ミクログロブリン（sβ2MG）の基準値

　　・血清クレアチニン（sCr）に基づく GFR推算式（3か月以上 2歳未満，2歳以上 19歳未満）

　　・血清シスタチン C（sCysC）に基づく GFR推算式

　　・血清β2ミクログロブリン（sβ2MG）に基づく GFR推算式

　　・日本人小児の GFR基準値

　　・クレアチニンクリアランス（Ccr）に基づく GFR推算式

　　・これらの GFR推算式の妥当性

　さらに日本小児 CKD研究グループは，sCrの基準値に基づいて生後 3か月から 15歳の CKDステー

ジ判定表を作成した1）（本手引きでは，一部改変し，生後 3か月から 18歳の CKDステージ 2～ 5の判

定表  表 8，表 9  を掲載している）．

　本手引きでは，これらを用いて，［「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」］のプロセスを作成した．

4

病期ステージ 重症度の説明 進行度による分類
GFR（mL⊘min⊘1.73 m2）

1 腎障害は存在するが GFR は正常または亢進 ≧ 90

2 腎障害が存在し，GFR 軽度低下 60〜89

3 GFR 中等度低下 30〜59

4 GFR 高度低下 15〜29

5 末期腎不全 <15

注 1） 腎障害とは，蛋白尿をはじめとする尿異常や画像検査での腎形態異常，病理の異常所見などを意味する．
注 2）透析治療が行われている場合は 5D
注 3）移植治療が行われている場合は 1―5T

日本腎臓学会．エビデンスに基づく CKD診療ガイドライン 2013．東京医学社，2013: 167を一部改変

 表 2  小児 CKDのステージ分類（2歳以上）

原疾患 蛋白尿区分 A1 A2 A3

糖尿病
尿アルブミン定量（mg/day）

尿アルブミン /Cr 比
（mg/gCr）

正常 微量アルブミン尿 顕性アルブミン尿

30 未満 30 〜 299 300 以上

高血圧
腎炎

多発性嚢胞腎
移植腎
不明

その他

尿蛋白定量（g/day）
尿蛋白 /Cr 比
（g/gCr）

正常 軽度蛋白尿 高度蛋白尿

0.15 未満 0.15 〜 0.49 0.50 以上

GFR 区分
（mL/min/
1.73 m2）

G1 正常または高値 ≧ 90
G2 正常または軽度低下 60 〜 89
G3a 軽度〜中等度低下 45 〜 59
G3b 中等度〜高度低下 30 〜 44
G4 高度低下 15 〜 29
G5 末期腎不全（ESKD） ＜ 15

重症度は原疾患・GFR 区分・蛋白尿区分を合わせたステージにより評価する．CKD の重症度は死亡，末期腎不全，心血管死亡発症のリ
スクを緑■のステージを基準に，黄■，オレンジ■，赤■，の順にステージが上昇するほどリスクは上昇する．

日本腎臓学会．エビデンスに基づく CKD診療ガイドライン 2018．東京医学社，2018: 3 を一部改変

 表 1  成人 CKDステージ分類（CGA分類）
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1 腎機能障害の診断

腎機能障害の可能性が高い

上記 Point から腎機能障害を疑ったら

本手引きを用意する
血清シスタチン C，血清β2ミクログロブリンの検査を追加する

各検査項目における測定値を評価する
第一選択は，もっとも一般的に測定される血清クレアチニンに基づく評価を考慮

①血清クレアチニン基準値（3 か月以上 17 歳未満）  表 3，表 4 

②血清シスタチン C 基準値（3 か月以上 17 歳未満）  表 5，表 6 

③血清β2ミクログロブリン基準値（3 か月以上 17 歳未満）  表 7 

①，②，③のいずれかに異常値あり

測定値の評価の際に異常値を引き起こす病態
　1血清クレアチニン
　　 上昇 ：体格に比べ筋肉量が多い（アスリートなど）
　　 低下 ：体格に比べ筋肉量が少ない（重症心身障害児，神経筋疾患，低栄養など）
　2血清シスタチン C
　　 上昇 ：甲状腺機能亢進，ステロイド使用など
　　 低下 ：甲状腺機能低下，HIV 感染，シクロスポリン使用など
　3血清β2ミクログロブリン
　　 上昇 ：甲状腺機能亢進，炎症性疾患，悪性腫瘍，自己免疫疾患など
　　 低下 ：甲状腺機能低下など

Step 0

Step 1

Step 2

iPhoneAndroid

［小児 CKD-eGFR 計算］アプリ
小児腎臓病学会

eGFR： 推算糸球体濾過量 
（estimated glomerular filtration rate）

腎機能障害を見逃さないために
血清クレアチニンは，年齢によって基準値が異なることを認識しておく

　血清クレアチニン中央値のマイルストーン
4 歳 0.3 mg/dL　8 歳 0.4 mg/dL

2 歳以上 12 歳未満の血清クレアチニン予測基準値（mg/dL）
身長（m）× 0.3

Point 1

患者の血清クレアチニン値が基準値と比べて目立って高い場合は，腎機能障害を疑う

　CKD ステージ 2 基準
4 歳 0.41 mg/dL ～　8 歳 0.54 mg/dL ～

Point 2
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2 推算糸球体濾過量（eGFR）の算出方法

　　各測定値を基にした eGFR を算出する（算出は左ページ下［小児 CKD-eGFR計算］アプリを使用）
左ページの 1 腎機能障害の診断Step2に記載した  測定値の評価の際に異常値を引き起こす病態  を参考に，
eGFR を算出するための測定値を選択する
第一選択は，もっとも一般的に測定される血清クレアチニンに基づき算出

　　クレアチニンクリアランスを基にした eGFR の算出

　　イヌリンクリアランスの測定

A．血清クレアチニンに基づく GFR 推算式
sCr ＝血清クレアチニン［mg/dL］，Ht ＝身長［m］

　　 refCr ＝身長から算出する血清クレアチニン基準値［mg/dL］
1） 2 歳以上 19 歳未満：5 次式
 eGFR［mL/min/1.73 m2］＝ 110.2 ×（refCr/sCr）＋ 2.93
 refCr（男児）＝− 1.259 Ht5 ＋ 7.815 Ht4 − 18.57 Ht3 ＋ 21.39 Ht2 − 11.71 Ht ＋ 2.628
 refCr（女児）＝− 4.536 Ht5 ＋ 27.16 Ht4 − 63.47 Ht3 ＋ 72.43 Ht2 − 40.06 Ht ＋ 8.778
2） 3 か月以上 2 歳未満：1）の 5 次式で算出した eGFR に

｛0.107 × ln（Age［month］）＋ 0.656｝をかける
3） 簡易式
 2 歳以上 12 歳未満：eGFR［mL/min/1.73 m2］＝ 0.35 × Ht/sCr × 100

D．クレアチニンクリアランスに基づく GFR 推算式
Ccr［mL/min/1.73 m2］＝ 1.73 ×尿中クレアチニン［mg/dL］× 1 分あたりの尿量［mL/min］

　　　　体表面積［m2］×血清クレアチニン［mg/dL］
1）24 時間法：eGFR［mL/min/1.73 m2］＝ 0.764 × 24 hour Ccr ［mL/min/1.73 m2］
2）2 時間法 ：eGFR［mL/min/1.73 m2］＝ 0.616 × 2 hour Ccr ［mL/min/1.73 m2］

B．血清シスタチン C に基づく GFR 推算式 
eGFR［mL/min/1.73 m2］＝ 104.1/ 血清シスタチン C［mg/L］− 7.80

C．血清β2ミクログロブリン値に基づく GFR 推算式 
eGFR［mL/min/1.73 m2］＝ 149.0/ 血清β2ミクログロブリン［mg/L］＋ 9.15

いずれの測定値も信頼性に欠ける場合 
それぞれの測定値を基に算出した eGFR が大きく異なる場合

さらに正確な腎機能評価を行う場合（ゴールドスタンダード）

3 小児 CKD の診断と CKD ステージ判定

　　以下の小児 CKD の診断基準を満たす

　　CKD ステージ判定を行う 
2 歳以上： ステージ判定表  表 8，表 9  を使用もしくは算出した eGFR（上記）に基づいて 表 2 を使用して判定
2 歳未満：ステージ判定表  表 8  を使用して判定

（ 表 10 に示すように 2 歳未満は生理的に GFR が低く，eGFR の絶対値では評価ができないため）

①尿異常，画像診断，血液，病理で腎障害の存在が明らか．特に蛋白尿の存在が重要
②GFR<60 mL/min/1.73 m2（ただし 2 歳未満は GFR<50%）
①，②のいずれか，または両方が 3 か月以上持続する

小児CKDの
診断基準

小児においては上記 CKD の定義を満たさなくても腎機能が正常の 75% 以下（2 歳以上 eGFR<90 mL/
min/1.73 m2，2 歳未満 ステージ判定表 表 8 のステージ 2）の時点から CKD に準じた管理が必要である

Step 1

Step 2

Step 1

Step 2

Step 3
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 表 7  3か月以上 17歳未満（男女共通）
血清β2ミクログロブリン基準値（mg/L）

年齢 2.5 パーセンタイル 50 パーセンタイル 97.5 パーセンタイル
 3〜5 か月 1.5 1.8 3.2
 6〜8 か月 1.4 1.8 2.6
9〜11 か月 1.3 1.7 3.3

 1 歳 1.4 1.7 3.1
 2 歳 1.0 1.5 2.5
 3 歳 1.0 1.5 2.3
 4 歳 1.1 1.4 2.5
 5 歳 1.1 1.4 2.3
 6 歳 1.1 1.4 2.3
 7 歳 1.0 1.4 2.1
 8 歳 1.0 1.4 2.5
 9 歳 1.0 1.4 2.1
10 歳 0.9 1.3 1.9
11 歳 1.0 1.3 2.3
12 歳 1.0 1.3 1.8
13 歳 1.0 1.3 1.8
14 歳 0.9 1.3 2.0
15 歳 0.8 1.2 1.8
16 歳 0.8 1.2 1.8
全年齢 1.0 1.4 2.3

Ikezumi Y, et al. Clin Exp Nephrol. 2013; 17: 99-105

 表 6  12歳以上 17歳未満（男女別）
血清シスタチン C基準値（mg/L）

年齢 2.5 パーセン
タイル

50 パーセン
タイル

97.5 パーセンタ
イル

性別 男児 女児 男児 女児 男児 女児
12〜14 歳 0.71 0.61 0.86 0.74 1.04 0.91
15〜16 歳 0.53 0.46 0.75 0.61 0.92 0.85

Yata N, et al. Clin Exp Nephrol. 2013; 17: 872−6
Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2014; 18: 718-25

 表 5  3か月以上 12歳未満（男女共通）
血清シスタチン C基準値（mg/L）

年齢 2.5 パーセン
タイル

50 パーセン
タイル

97.5 パーセン
タイル

  3〜5 か月 0.88 1.06 1.26
 6〜11 か月 0.72 0.98 1.25
12〜17 か月 0.72 0.91 1.14
18〜23 か月 0.71 0.85 1.04
  2〜11 歳 0.61 0.78 0.95

Yata N, et al. Clin Exp Nephrol. 2013; 17: 872−6
Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2014; 18: 718-25

 表 3  3か月以上 12歳未満（男女共通）
血清クレアチニン基準値（mg/dL）

年齢 2.5 パーセン
タイル

50 パーセン
タイル

97.5 パーセン
タイル

 3〜5 か月 0.14 0.20 0.26
 6〜8 か月 0.14 0.22 0.31
9〜11 か月 0.14 0.22 0.34

 1 歳 0.16 0.23 0.32
 2 歳 0.17 0.24 0.37
 3 歳 0.21 0.27 0.37
 4 歳 0.20 0.30 0.40
 5 歳 0.25 0.34 0.45
 6 歳 0.25 0.34 0.48
 7 歳 0.28 0.37 0.49
 8 歳 0.29 0.40 0.53
 9 歳 0.34 0.41 0.51
10 歳 0.30 0.41 0.57
11 歳 0.35 0.45 0.58

基準値は，中央値を中心に 95% の範囲で下限（2.5 パーセンタイル）
から上限（97.5 パーセンタイル）までとした．

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2011; 15: 694-9

 表 4  12歳以上 17歳未満（男女別）
血清クレアチニン基準値（mg/dL）

年齢 2.5 パーセン
タイル

50 パーセン
タイル

97.5 パーセン
タイル

性別 男児 女児 男児 女児 男児 女児
12 歳 0.40 0.40 0.53 0.52 0.61 0.66
13 歳 0.42 0.41 0.59 0.53 0.80 0.69
14 歳 0.54 0.46 0.65 0.58 0.96 0.71
15 歳 0.48 0.47 0.68 0.56 0.93 0.72
16 歳 0.62 0.51 0.73 0.59 0.96 0.74

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2011; 15: 694-9
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年齢 ステージ 2 ステージ 3 ステージ 4 ステージ 5
 3〜5 か月 0.27〜 0.41〜 0.81〜 1.61〜
 6〜8 か月 0.30〜 0.45〜 0.89〜 1.77〜
9〜11 か月 0.30〜 0.45〜 0.89〜 1.77〜

 1 歳 0.31〜 0.47〜 0.93〜 1.85〜
 2 歳 0.33〜 0.49〜 0.97〜 1.93〜
 3 歳 0.37〜 0.55〜 1.09〜 2.17〜
 4 歳 0.41〜 0.61〜 1.21〜 2.41〜
 5 歳 0.46〜 0.69〜 1.37〜 2.73〜
 6 歳 0.46〜 0.69〜 1.37〜 2.73〜
 7 歳 0.50〜 0.75〜 1.49〜 2.97〜
 8 歳 0.54〜 0.81〜 1.61〜 3.21〜
 9 歳 0.55〜 0.83〜 1.65〜 3.29〜
10 歳 0.55〜 0.83〜 1.65〜 3.29〜
11 歳 0.61〜 0.91〜 1.81〜 3.61〜

Ishikura K, et al. Nephrol Dial Transplant. 2013; 28: 2345-55を一部改変

 表 8  3か月以上 12歳未満（男女共通）
血清クレアチニンによる CKDステージ判定表（mg/dL）

 表 9  12歳以上 19歳未満（男女別）
血清クレアチニンによる CKDステージ判定表（mg/dL）

年齢 ステージ 2 ステージ 3 ステージ 4 ステージ 5
性別 男児 女児 男児 女児 男児 女児 男児 女児

12 歳 0.71〜 0.70〜 1.07〜 1.05〜 2.13〜 2.09〜 4.25〜 4.17〜
13 歳 0.79〜 0.71〜 1.19〜 1.07〜 2.37〜 2.13〜 4.73〜 4.25〜
14 歳 0.87〜 0.78〜 1.31〜 1.17〜 2.61〜 2.33〜 5.21〜 4.65〜
15 歳 0.91〜 0.75〜 1.37〜 1.13〜 2.73〜 2.25〜 5.45〜 4.49〜
16 歳 0.98〜 0.79〜 1.47〜 1.19〜 2.93〜 2.37〜 5.85〜 4.73〜
17 歳 0.97〜 0.74〜 1.45〜 1.11〜 2.89〜 2.21〜 5.77〜 4.41〜
18 歳 0.97〜 0.74〜 1.45〜 1.11〜 2.89〜 2.21〜 5.77〜 4.41〜

Ishikura K, et al. Nephrol Dial Transplant. 2013; 28: 2345-55を一部改変
17歳，18歳の基準値は，厚生統計要覧（平成 24年度）：身長の平均値（2009年），

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2014; 18: 626-33を参考にした

年齢 n 2.5 パーセン
タイル

50 パーセン
タイル

97.5 パーセン
タイル Mean SD

3〜5 か月 17 76.6 91.7 106.7 91.7 9.5
6〜11 か月 47 75.7 98.5 133.0 100.8 15.8

12〜17 か月 31 83.3 106.3 132.6 106.6 13.7
18 か月〜16 歳 1,042 83.5 113.1 156.7 115.2 18.3

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2015; 19: 683―7
Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2016; 20: 317-8

 表 10  3か月以上 16歳以下（男女共通）
  小児糸球体濾過量基準値（mL/min/1.73 m2）
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解説

腎機能障害の診断1
　腎機能障害の診断にあたっては，腎機能評価の検査項目として汎用されている血清クレアチニン（sCr）

の異常値の認識を基本とする．しかし，sCrは，重症心身障害児，神経筋疾患，低栄養など筋肉量が著し

く少ない場合は低くなり，スポーツ選手のように筋肉量が著しく多い場合は高くなる．そのような場合は，

血清シスタチン C（sCysC）や，血清β2ミクログロブリン（sβ2MG）での評価を行う．一方，sCysCや

sβ2MGに影響を与える病態もあることに注意が必要である．sCysCは甲状腺機能亢進，ステロイドを使

用している際には上昇し，甲状腺機能低下，HIV感染，シクロスポリン使用時には低下する．sβ2MGは，

感染症などの炎症性疾患，悪性腫瘍，自己免疫疾患，甲状腺機能亢進の場合には上昇し，甲状腺機能低下

の場合には低下する．患児の病態によって各検査値を適宜使い分ける必要がある．

血清クレアチニン基準値：  表 3，表 4  
　体表面積あたりの GFRは，出生時に成人のおよそ 1/5程度で始まり，発達とともに成人のそれに徐々

に近づき 2歳前後で成人と同程度になる．sCrは筋肉量に比例し，腎機能に反比例する．小児の sCrの

基準値は，出生直後は母親と同値であるが，数日後には 0.4 mg/dL程度となり，腎機能の発達とともに

1歳代で 0.2 mg/dL強となる．その後，成長に伴う筋肉量の増加により 4歳 0.3 mg/dL，8歳 0.4 mg/dL

と徐々に増加する．その後思春期の急激な筋肉量の増加に合わせて急上昇し，成人する頃には男性

0.8 mg/dL，女性 0.6 mg/dL程度になる．なお 2歳以上 12歳未満の sCr予測基準値は，以下の推算式で

算出が可能である6）．

血清クレアチニン予測基準値（mg/dL）＝ 0.30×身長（m）

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2011; 15: 694‒9

　小児の各年齢の sCrの基準値を  表 3，表 4  に示す．思春期では急激な筋肉量の増加に合わせて sCrが

急上昇し，男女差が大きいため，12歳以上は性別で分けられている6）．sCrによる評価の問題点として，

体格に比し筋肉量の少ない状態（重症心身障害児，神経筋疾患，低栄養など）では腎機能を過大評価する

ことや，新生児および乳児期は sCrの絶対値が低いため，わずかな値の変動が相対的に大きな変動とな

り得ることがあげられる．

　　　 血清シスタチン C基準値：  表 5，表 6 
　小児における sCysCの基準値は，腎機能の発達とともに変化する．新生児期や乳児期早期は 1.5 mg/L

程度であるが，生後 3か月で 1.1 mg/L程度となり，1歳で 0.9 mg/L程度，2歳ではほぼ成人同様の 0.8 

mg/L程度となる．その後思春期後半に 0.7 mg/L程度に下がるe）．各年齢の sCysCの基準値を  表 5，表 6  に

示す．12歳以降は男女差があり，わずかに男性が高いため男女別で表示した．なおこの基準値は標準化

されたものであり，測定方法間の差はないe, 7, 8）．

　sCysCを利用する際の問題点として，甲状腺ホルモン，HIV感染，副腎皮質ステロイドなどの影響を

受けることや，CKDステージが進行した際に sCrと比較して上昇の程度が小さいことがあげられる（腎

外クリアランスが大きい）．

3 血清β2ミクログロブリン基準値：  表 7  
　sβ2MGは炎症性疾患，悪性腫瘍，自己免疫疾患，甲状腺機能亢進などで上昇し，甲状腺機能低下など

で低下することが知られているが，筋肉量や年齢，性別の影響が非常に小さい．そのため，体格に比し筋

肉量の少ない状態（重症心身障害児，神経筋疾患，低栄養など）の小児に対してもよい指標となり得る．

各年齢の sβ2MGの基準値を  表 7  に示す9）．

1

2
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eGFRの算出方法2
　eGFR算出にあたっては，腎機能評価の検査項目として汎用されている血清クレアチニン（sCr）を使

用して算出することを基本とする．繰り返しの記載になるが，注意すべきは，sCrは重症心身障害児，神

経筋疾患，低栄養など筋肉量が著しく少ない場合や，スポーツ選手のように筋肉量が著しく多い場合に信

頼性が低下する．その際は，血清シスタチン C（sCysC）や，血清β2ミクログロブリン（sβ2MG）の使用を

考慮する．しかし，sCysCは甲状腺機能異常症，一部の悪性腫瘍，HIV感染，ステロイドやシクロスポ

リン使用などの場合に，sβ2MGは感染症，炎症性疾患，悪性腫瘍，甲状腺機能異常症などの場合に信頼

性が低下するため，患児の病態によって適宜使い分ける必要がある．

　また，逆に 3つそれぞれの測定値から算出した eGFRにずれがある場合には何らかの病態があること

が想定され，疾患の診断に至るきっかけとなることもある．例えば，甲状腺機能の亢進，低下において，

sCrによる eGFRはおよそ正当な値をとるが，sCysC，sβ2MGは上昇，低下するため，それによる

eGFRも計算上低下，上昇がみられる．これらのずれによって甲状腺機能異常症が発見された報告もあ

る19）．

血清クレアチニンに基づく GFR推算式
　小児 CKD対策委員会は日本人小児の sCrの基準値を利用し，以下の日本人小児の GFR推算式を報告

した10，11, 12）．

1．5次式（2歳以上 19歳未満）
　身長を Ht（m）として，sCr基準値を算出し，それを基に eGFRを算出する（手計算は困難であり，p.8

の［小児 CKD-eGFR計算］アプリを使用して算出する）．

eGFR（mL/min/1.73 m2）＝ 110.2×
  血清クレアチニン基準値（mg/dL）  

＋ 2.93　　　　　　　　　　　　　　　　     血清クレアチニン実測値（mg/dL）
〈血清クレアチニン基準値（mg/dL）〉
男児：－1.259 Ht5＋ 7.815 Ht4－ 18.57 Ht3＋ 21.39 Ht2－ 11.71 Ht＋ 2.628
女児：－4.536 Ht5＋ 27.16 Ht4－ 63.47 Ht3＋ 72.43 Ht2－ 40.06 Ht＋ 8.778

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2014; 18: 626-33

2．5次式（3か月以上 2歳未満）
　3か月以上 2歳未満の児に対しては，上記 1．の 5次式で算出した eGFRに以下の係数 Rを乗じるこ

とにより算出する（手計算は困難であり，p.8の［小児 CKD-eGFR計算］アプリを使用して算出する）．

R＝ 0.107× ln（age［month］）＋ 0.656

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2018; 22: 483-4

3．簡易式（2歳以上 12歳未満）
　上記 5次式は非常に複雑であり，アプリや excelの自動計算機能を使用しないと計算が困難である．ベッド

サイドですぐにアプリの使用がむずかしい場合には，簡易式（ただし，2歳以上 12歳未満に限る）を使用する．

eGFR（mL/min/1.73 m2）＝ 0.35×
          　身長（m）   　      

× 100　　　　　　　　　　　　　　　　   　血清クレアチニン（mg/dL）

Nagai T, et al. Clin Exp Nephrol. 2013; 17: 877‒81

血清シスタチン Cに基づく GFR推算式
　sCysCは，sCrと異なり筋肉量の影響を受けないので，筋肉量の評価に迷う場合，eGFR算出に有用で

ある．小児 CKD対策委員会は日本人小児の sCysCの基準値を利用し，日本人小児の簡易 GFR推算式を

作成した13）．

A

B
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eGFR（mL/min/1.73 m2）＝ 
　　　　 　104.1 　　　    

－ 7.80　　　　　　　　　　　        血清シスタチン C（mg/L）

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2014; 18: 718-25

　　　 血清β2ミクログロブリンに基づく GFR推算式
　sβ2MGも sCysC同様に筋肉量の影響を受けないので，筋肉量の評価に迷う場合に有用である．小児

CKD対策委員会は日本人小児の sβ2MGの基準値を利用し，日本人小児の簡易GFR推算式を作成した14）．

eGFR（mL/min/1.73 m2）＝ 
　　　　　　　149.0 　　 　　　　 

＋ 9.15　　　　　　　　　　　     　    血清β2ミクログロブリン（mg/L）

Ikezumi Y, et al. Clin Exp Nephrol. 2015; 19: 450―7

　　　 クレアチニンクリアランスに基づく GFR推算式
　患児の病態により，sCr，sCysC，sβ2MGのいずれの検査値も信頼性に劣る場合，病態の影響を受け

ないクリアランス法が有用である．

Ccr （mL/min/1.73 m2）＝　尿中クレアチニン（mg/dL）　 × 
1分あたりの尿量（mL/min）× 　1.73（m2）　　

　　　　　　　　　　　   　血清クレアチニン（mg/dL）　　　　　　　　　　　　　　　　  体表面積（m2）

　クレアチニンクリアランス（Ccr）は， 糸球体濾過と尿細管分泌の合算であり，真の GFRより高値と

なる．特に進行した CKDにおいてその傾向が強くなり，そのままの値を eGFRの代替として使用するこ

とはできない．そのため，上記の eGFRと同等に評価するために Ccrを利用した日本人小児の簡易 GFR

推算式を作成した17）．

　日常診療では 24時間クレアチニンクリアランス（24 hour Ccr）が頻用されており，時に 2時間クレ

アチニンクリアランス（2 hour Ccr）が行われている．

　24 hour Ccrと 2 hour Ccrの推算式の違いは，GFRの日内変動を加味したためである．

eGFR （mL/min/1.73 m2） = 0.764 × 24 hour Ccr （mL/min/1.73 m2）
eGFR （mL/min/1.73 m2） = 0.616 × 2 hour Ccr （mL/min/1.73 m2）

Uemura O, et al. Clin Exp Nephrol. 2016; 20: 462―8

　GFR算出のゴールドスタンダードはイヌリンクリアランスであり，正確な GFRの評価を行う際は，

イヌリンクリアランスの算出を行うことが望ましい．

小児 CKDの診断と CKDステージ判定3
1.  3か月以上16歳以下の小児糸球体濾過量基準値
　小児 CKD対策委員会は前述の GFR推算式を利用して，血清クレアチニン（sCr）や血清シスタチン

C（sCysC）の基準値を作成した際のデータを推算式に入れることで，eGFR基準値を作成した15，16）．2

歳以上 16歳以下は sCrを利用した eGFRを，3か月以上 2歳未満は sCysCを利用した eGFR を基に作

成されている．eGFR基準値は，3か月頃は 90 mL/min/1.73 m2前後で，1歳半には成人値の 110 mL/

min/1.73 m2前後となる 表 10 ．

2.  CKDステージ判定表：  表 8，表 9  

　eGFRを %表示で表すと，eGFR（%）＝（sCr基準値/患者の sCr）× 100と近似でき，GFRは sCrに

反比例するとみなすことができる．sCrによるステージ 2，3，4，5の境界値を年齢・性ごとの sCrの基

準値（中央値）のそれぞれ 4/3倍，2倍，4倍，8倍の値と定義し，sCrによる CKDステージ判定表  表 8， 
表 9  を作成した1）．

C

D
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小児慢性腎臓病（小児CKD）　小児の「腎機能障害の診断」と「腎機能評価」の手引き

参考
　成人領域においては，日本人を対象とした血清クレアチニン（sCr）から eGFRを算出する以下の推算

式が提唱され，広く用いられているa）．

18歳以上に使用
eGFR（mL/min/1.73 m2）＝ 194×血清クレアチニン（mg/dL）-1.094×年齢（歳）-0.287

（女性は× 0.739）

日本腎臓学会．エビデンスに基づく CKD診療ガイドライン 2018．東京医学社，2018

　小児領域においては，成人と同様の GFR推算式をあてはめることは不適切であるとされており，1976

年 Schwartzらが報告した推算式や，sCrの標準測定法が Jaffé法から酵素法に変化したことに伴い，

2009年 Schwartzらにより作成された新しい GFR推算式（改定された Schwartzの推算式）が使用され

てきた2-4）．

　いずれの推算式も日本人と欧米人との体格や腎機能の差から，以前より日本人小児の GFRの評価に適

切ではないと考えられている5）．今回掲載した血清クレアチニンに基づく日本人小児の GFR推算式は 18

歳の患者において成人の GFR推算式とほぼ一致することを示した20）．さらに，小児から成人へと年齢が

進む際に，日本人小児の GFR推算式と成人の GFR推算式を連続的に使用することが可能である．

■ 参考にした 2次資料 ■
  a．  日本腎臓学会．エビデンスに基づく CKD 診療ガイドライン 2018．東京医学社，2018
  b．  National Kidney Foundation. K⊘DOQI clinical practice guidelines for chronic kidney disease：evaluation, classification, and stratification. Am J 

Kidney Dis. 2002; 39: S1―266
  c．  KDIGO CKD Work Group. KDIGO 2012 clinical practice guideline for the evaluation and management of chronic kidney disease. Kidney Int 

Suppl. 2013; 3: 1―150
  d.  日本腎臓学会．エビデンスに基づく CKD 診療ガイドライン 2013．東京医学社，2013
  e．  日本腎臓学会．CKD 診療ガイド 2012．東京医学社，2012

■ 文 献 ■
  1．  Ishikura K, Uemura O, Ito S, Wada N, Hattori M, Ohashi Y, Hamasaki Y, Tanaka R, Nakanishi K, Kaneko T, Honda M. Pre―dialysis chronic 

kidney disease in children：results of a nationwide survey in Japan. Nephrol Dial Transplant. 2013; 28: 2345―55
  2．  Schwartz GJ, Haycock GB, Edelmann CM Jr, Spitzer A. A simple estimate of glomerular filtration rate in children derived from body length 

and plasma creatinine. Pediatrics. 1976; 58: 259―63
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日時：平成 30年 7月 14日（土）14:30-17:30 

会場：沖縄県医師会館 
〒901-1105 沖縄県南風原町字新川 218-9 
電話：098-888-0087 
http://www.okinawa.med.or.jp 

 

腎臓病を持つこどもの未来のために 
プログラム 
・本邦の小児慢性腎臓病（小児 CKD） 石倉健司 

（国立成育医療研究センター 腎臓・リウマチ・膠原病科） 

・小児腎疾患の最新の診療と臨床研究 

Alport症候群 中西浩一 
（琉球大学大学院医学研究科 育成医学（小児科）講座） 

先天性腎尿路異常（CAKUT） 原田涼子 
（東京都立小児総合医療センター 腎臓内科） 

先天性ネフローゼ症候群 濱崎祐子 
（東邦大学医学部 腎臓学講座） 

小児特発性ネフローゼ症候群 郭 義胤 
（福岡市立こども病院 腎疾患科） 

・論文を読むときも書くときも役に立つ生物統計学 石倉健司/金子徹治 
（東京都立小児総合医療センター 臨床試験科） 

 

問合せ先： 琉球大学大学院医学研究科 育成医学（小児科）講座 
〒903-0215 沖縄県中頭郡西原町字上原 207番地 
TEL:098-895-3331（内線 2380） FAX:098-895-1418（小児科） 

共催： 
・琉球大学大学院医学研究科育成医学（小児科）講座 
・厚生労働科学研究費補助金 (難治性疾患等政策研究事業) 
「小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立」班(H29-難治等(難)-一般-039) 

http://www.okinawa.med.or.jp/
tel:098-895-3331%EF%BC%88%E5%86%85%E7%B7%9A2380


 

日時：令和元年 5 月 11 日（土）14:30-17:30 

会場：九州大学西新プラザ 大会議室 A 

〒814-0002 福岡県福岡市早良区西新 2-16-239 

電話：092-831-8104 

http://nishijinplaza.kyushu-u.ac.jp/access.html 
 

腎臓病を持つこどもの未来のために 

プログラム 

・難病診療連携と CKD コホート 石倉健司 
 北里大学医学部 小児科学 

・北海道と沖縄の小児腎臓難病診療の実際 長岡由修 
 札幌医科大学医学部 小児科学講座 

 中西浩一 
 琉球大学大学院医学研究科 育成医学講座 

・小児特発性ネフローゼ症候群ガイドラインと 郭 義胤 

難治性の小児ネフローゼ症候群  

・先天性腎尿路異常（CAKUT） 菊永佳織 / 原田涼子 
 公立福生病院 東京都立小児総合医療センター 

 小児科 腎臓内科 

・小児腎代替療法の現状と今後の取り組み 濱田 陸 
 東京都立小児総合医療センター 腎臓内科 

・論文を読むときも書くときも役に立つ生物統計学 石倉健司 / 金子徹治 
 北里大学医学部 東京都立小児総合医療センター 

 小児科学 臨床試験科 
 

問合せ先： 福岡市立こども病院 腎疾患科 (y_kaku@nifty.com) 

〒813-0017 福岡県福岡市東区香椎照葉 5 丁目 1 番 1 号 

TEL: 092-682-7000 FAX:092-682-7300 

主催： 厚生労働科学研究費補助金 (難治性疾患等政策研究事業) 

小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立(H29-難治等(難)-一般-039) 

福岡市立こども病院 腎疾患科 

http://nishijinplaza.kyushu-u.ac.jp/access.html
TEL:098-895-3331（内線2380


 

日時：令和元年 11 月 9 日（土）14:30-17:30 

会場：札幌医科大学医学部 臨床教育研究棟 2 階 臨床第一講義室 

〒060-8543 札幌市中央区南 1 条西 16 丁目 291 番地 

電話：011-611-2111 

https://web.sapmed.ac.jp/jp/info/map.html 

腎臓病を持つこどもの未来のために 

プログラム (座長 濱崎祐子) 

・小児腎領域の希少・難治性疾患と CKD コホート 石倉健司 
 北里大学医学部 小児科学 

・小児の腎疾患を見逃さないために 原田涼子 
 東京都立小児総合医療センター 腎臓内科 

・北海道と秋田県の小児腎臓難病診療の実際 高橋弘典 
 旭川厚生病院 小児科 

 土田聡子 / 栗原茉莉子 
 秋田赤十字病院 秋田赤十字病院 

 小児科 小児科 

・ネフロン癆 奥田雄介 
 北里大学医学部 小児科学 

・Lowe 症候群 三浦健一郎 
 東京女子医科大学 腎臓小児科 

・“ワンポイント統計学” 石倉健司 / 金子徹治 
 北里大学医学部 東京都立小児総合医療センター 

 小児科学 臨床試験科 

特別講演 (座長 石倉健司) 

・「膜性増殖性糸球体腎炎 と C3 腎症」 川崎幸彦 
 札幌医科大学医学部 小児科学講座 

 

問合せ先： 札幌医科大学医学部 小児科学講座 長岡由修 (yonagao@sapmed.ac.jp) 
〒060-8543 札幌市中央区南 1 条西 16 丁目 291 番地 

TEL: 070-5048-3493 FAX:011-611-0352 

共催： 札幌医科大学医学部 小児科学講座 

 厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

小児腎領域の希少・難治性疾患群の診療・研究体制の確立(H29-難治等(難)-一般-039) 

https://web.sapmed.ac.jp/jp/info/map.html
TEL:098-895-3331ï¼‹åƒ–ç·ı2380

