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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。 

本政策研究の目的である診療体制構築、疫学研究、

普及啓発、診断基準・診療ガイドライン等の作成・

改訂、移行期医療推進、データベース構築や関連研

究との連携を通じた医療水準と患者QOL向上を達成

するために、令和三年度の研究を実施した。 

Ｂ．研究方法 

1．ガイドライン改訂作業として、利益相反管理を

ふくめた作成組織の確定とクリニカルクエスチョ

ンの改訂作業 

胆道閉鎖症診療ガイドラインの作成主体である日

本胆道閉鎖症研究会と連携して、Mindsのガイドラ

イン作成マニュアルに則り、利益相反管理の体制を

整備しつつ、作成組織の確定を行った。 

またガイドライン改定におけるスコープならびに

クリニカルクエスチョンの見直し作業を行った。併

せてクリニカルクエスチョン見直しを見据えて、現

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。 

本年度は本症における移行期医療の適切な環境構築のために、患者会である胆道閉鎖症の子どもを守る会

との連携の元で実施されたアンケートによる調査研究の結果が日本小児外科学会雑誌に掲載された。 

胆道閉鎖症全国登録事業では2021年度もこれまで同様に実施され、2020年の症例が48施設から100例が新

たに登録され、全体では3696例の症例が登録された。また次年度からのウェブ登録システム運用にむけて

の作業を進めた。さらに今年度からは、胆道閉鎖症の診断の契機としてのビタミンK欠乏性出血症、特に

頭蓋内出血についての集計を定期的に行うこととなった。これまでの症例の集計では頭蓋内出血の発症日

齢は平均61.9日で、約8割は日齢50日以降の発症であることが明らかとなった。 

ガイドラインの改訂作業では、統括委員会での議論を受けて、利益相反管理をふくめた作成組織の確定な

らびにガイドライン作成グループによるCQの改訂作業を進めた。 
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行ガイドラインの CQ の一部について、予備的な文

献検索を実施した。 

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

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． ガイドライン改訂作業として、利益相反管理

をふくめた作成組織の確定とクリニカルクエスチ

ョンの改訂作業 

ガイドライン改訂のために、作成主体である日本胆

道閉鎖症研究会内に設置されたガイドライン統括

委員会による議論を踏まえて、利益相反管理をふく

めた作成組織を確定した。また現行ガイドライン作

成と同様に、関連学会、研究会からの作成協力が得

られる体制を整備した。 

確定されたガイドライン作成組織をもとに、ガイド

ライン作成グループによる CQ の改訂作業を進めた。 

予備的な文献検索については、前回のガイドライン

併せてクリニカルクエスチョン見直しを見据えて、

現行ガイドラインの CQ の一部について、予備的な

文献検索を実施した。予備検索の結果、表 1 の文献

を検索することができた。 

 

 clinical 

question 

MEDLINE Cochrane 医

中

誌 

5 胆道閉鎖症の術

前診断に肝生検

は有用か?  

34 0 10 

6 胆道閉鎖症の診

療に病理学的検

査は有用か?  

433 4 75 

10 術後の抗菌剤長

期静脈投与は有

用か? 

12 1 9 

11 術後の UDCA 投

与は有用か? 

17 4 12 

13 胆管炎に対する

抗菌薬の予防投

与は有用か? 

27 9 11 

15 胆道閉鎖症術後

症例における肝

内胆管拡張ある

いは肝内 嚢胞

に対して PTBD

は有用か? 

8 0 5 

22 胃食道静脈瘤に

対して予防的静

脈瘤治療は有用

か? 

24 1 11 

23 脾機能亢進症に

対する治療は有

用か? 

34 3 42 

表 1 予備検索結果 

 

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 2021 年度もこれまで同様に実

施され、2020年の症例が 48施設から 100例が新

たに登録され、全体では 3696 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 58 巻 2号へ掲載された。 



厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 
分担研究報告書 

 

 21 

登録症例の 2020年時点での生死の状況は図 1 の

如くである。 

 

 

また例年通りの集計に加えて、今年度からは、胆道

閉鎖症の診断の契機としてのビタミン K 欠乏性出

血症、特に頭蓋内出血についての集計を定期的に行

うこととなった。これまでの症例の集計では頭蓋内

出血の発症日齢は平均 61.9 日で、約 8割は日齢 50

日以降の発症であることが明らかとなった。 

全国登録のウェブ登録化については、総括機関であ

る東北大学の倫理審査を終了し、次年度以降にシス

テムを運用できるように手続きを進めた。 

 

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

録の集計でも、約半数が遠隔期には移植等を受けて

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。 

 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。胆道閉鎖症の発症契機とし

てのビタミン K 欠乏性出血症は、これまでも解決す

るべき課題とされていた。解決にむけた基礎データ

を提供する観点から、今年度より胆道閉鎖症全国登

録のデータにおけるビタミン K 欠乏性出血症、特に

頭蓋内出血についての集計を定期的に行うことと

なった。重篤な後遺症が懸念される頭蓋内出血症例

は、その 8 割が日齢 50以降に見られた。今後は便

色カードの有効活用などの活動と連携することで、

胆道閉鎖症の早期発見およびビタミン K 欠乏性出

血症の発症率低下を目指していくことが重要と考

えられた。 

今年度からガイドライン改定の作業が本格化され

た。今後は作成主体の日本胆道閉鎖症研究会との緊

密な連携のもとで、改定ガイドラインの CQ の確定

からシステマティックレビューの作業へと、さらに

改訂作業を進めて行く予定である。 

 

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

での意思疎通を図るとともに、最新のエビデンス

に基づいたガイドライン改定を進めていくことが

肝要と考えられる。 
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は じ め に

1989年に日本胆道閉鎖症研究会が母体となって胆道
閉鎖症全国登録制度が発足して以来，2020年で 32回目
を迎えました．今回の初回登録症例数は 100例で，全国
48施設から登録が行われました．また 1995年から肝移
植の登録が開始され，今回は 49例が新たに肝移植登録
されました．初回登録症例の総数が 3,696例，肝移植登
録総数が 1,566例に達しております．全国登録制度参加
施設の先生方のご協力に感謝いたします．これまで蓄積
された全登録例の初回および移植登録状況，ならびに追
跡登録状況を併せて報告します．ここでは集計データの
抜粋を報告します．従来のフォームによる集計データは 

日本胆道閉鎖症研究会のホームページ（URLは http://jbas. 

net/）よりご覧下さい．

結　　果

1　登録症例転帰（台帳情報）（図 1）
台帳データを元にした全生存，自己肝生存ならびに手

術日齢別，病型別の自己肝生存についての Kaplan-Meier

生存率曲線を示す（図 2，3）．病型ならびに手術日齢区
分により長期自己肝生存率に有意差を認めた．

2　登録数推移
登録数は 2016年以降 90例前後の登録数だったが，

2020年は 100例で，総数が 3,696例となった（図 4）．
3　患者背景
性別，胎便色，黄色便の有無，新生児黄疸の有無，光

線療法の有無について，図 5に示す．
スクリーニングについては，2012年 4月より便色

カードの全国導入に伴い，スクリーニングについての情
報が初回登録の登録項目に追加された．集計結果を表 1

報　　告

胆道閉鎖症全国登録 2020年集計結果

日本胆道閉鎖症研究会・胆道閉鎖症全国登録事務局

図 1　登録年別台帳登録状況
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58-3-胆道閉鎖症.pdf
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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 


