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2015 年に施行された難病法に伴い改訂された臨床調査個人票のデータベースを用いて特発性大腿骨頭壊

死症(ONFH) 新規登録患者の疫学像を調査した。 

2015 年から 2020 年までに登録された新規 ONFH 患者は 9794 例で、コロナ禍であった 2020 年は登録数前

年比45.1%と減少していた。2018年の新規登録人数10万人あたり1.72人/年であった。男女比は1.37倍であり、

平均年齢は男性 50.4才 女性 57.8才で 40代に女性で 60代に一峰性のピークを示した。アルコール関連は

男性 74%、女性 26％、ステロイド関連は男性 36%, 女性 53%、喫煙関連は男性 58%、女性 18％であった。登録さ

れた診断項目からの確定診断が妥当であると確認できたのが 93%であったが、Stage 全体で 85.1％、Stage 1 に

限ると63％、Stage 2は63％であった。都道府県別ONFH新規申請数で、申請数が極体に少ない自治体も散見

された。 

正確なデータベース構築のため、難病指定医に対する啓蒙及び各自治体への国（厚生労働省）からの働き

かけが必要であると考えられた。 

 

 

1. 研究目的  

臨床調査個人票のデータは ONFH に対する難病

受給申請のために患者自身が地方自治体に申請し

て、地方自治体から各医療機関に臨床調査個人票

記載の依頼を行い地方自治体が国に登録して得ら

れたデータである[1]。本邦における特発性大腿骨頭

壊死症(ONFH)の疫学調査の一つに臨床調査個人

票がある。2003 年から ONFH は特定疾患として臨床

調査個人票による登録が行われ、2013 年には喫煙

項目が追加された。 

2015 年に１月１日「難病の患者に対する医療等に

関する法律」が施行され、この法律に基づき、特定疾

患の名称は指定難病と変更になり、臨床調査個人票

も改訂された。 

本研究では難病法に伴い改訂された臨床調査個

人票のデータベースを用いて特発性大腿骨頭壊死

症(ONFH) 新規登録患者の疫学像を調査した。 

 

2. 研究方法 

2015年から 2020年までに新規発症として、臨床調

査個人票に記入され厚生労働省データベースに登

録された登録されたONFH患者 9794名を対象とした。

登録年別症例数、性別毎の年齢分布、関連因子（ア

ルコール、ステロイド、喫煙）の割合、診断カテゴリー、

stage 分類による申請時の病期分類を調査した。 

また、記載されている診断基準の項目に基づいて、

「診断基準に関する事項」で、記載されている診断基

準の項目に基づいて、確定診断となるかどうかを再

度確認した。なお、Stage 1の場合はMRI所見陽性で

あれば、１項目で確定診断として評価した。 

さらに診断基準項目に基づき、骨頭圧壊があれば

Stage 3 以上、なければ、Stage 1 か Stage 2 であるこ

と、帯状硬化像があれば Stage ２以上、なければ

Stage 1 であることがわかるので、それに基づき記載さ

れている Stage を確認した。 

各都道府県での登録例を調査した。 

 

3.  研究結果 

 登録患者は男性: 5648 例、女性: 4122 例と男女比

は 1.37 であった。法律施行後、当初は旧様式と新様
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式のデータが混在していたが、2018 年には新様式の

みのデータとなり、その時の新規登録人数 は 10 万

人あたり 1.72人/年 であった（図 1）。また、2020年度

は登録数前年比 45.1%であった。 

 

 
 
図 1. 年度別の登録者数の推移 
 

平均年齢は男性 50.4 才(8-87 才) 女性  57.8 才

(9-97 才)であった。年齢別の割合として、男性で 40

代、女性で 60 代に一峰性のピークを示した(図 2)。 

 

 

 

図 2：年齢分布 

 

関連因子の割合は男性で、ステロイド関連：(+) 

2023 例 (36.1%)、(-) 3587 例 (63.9%)、アルコール関

連：(+) 4133 例 (73.6%)、(-) 1477 (26.3%)、喫煙関連：

(+) 2928 例 (57.9%)、(-) 2130 例 (42.1%) であった。

女性では、ステロイド関連：(+) 2199 例 (53.6%)、(-) 

1903 例  (46.4%)、アルコール関連： (+) 1081 例 

(26.3%)、 (-) 3021 (73.6%)、喫煙関連： (+) 695 例 

(18.1%)、(-) 3155 例 (81.9%) であった。 

 

「診断カテゴリー」の項目について、該当が 5868例、

非該当が 107 例でそのうち内訳として、Stage 1：33 例、

正常: 6 例、記載なし: 4 例、記載なしが 3819 例であ

った。 

 

登録された診断項目からの確定診断の妥当性に

ついて、「診断基準に関する事項」の記載通りに

ONFH 確定診断に至っていた症例が 9085 例（92.8%)、

ONFHと確定診断できなかった症例が 211例（2.2%)、

診断されていたにも関わらず片側が診断基準を満た

さない症例が 211 例（2.2%)、診断されていないにも関

わらず両側もしくは片側が診断基準を満たしていた

症例が111例（1.1%)、記載不十分・記載なしの症例が

164 例（1.7%)であった。また、骨シンチ施行率は 459

例(4.6%)であった。 

 

診断基準項目に基づいた Stage 分類を再評価した。

記載されている Stage と再評価した Stage の一致率

は全体で 85.1%であったが、Stage 1, 2 の判定が不十

分な例が多かった。 

 

記載 Stage 1 2 3a 

(N) 1802 3000 3672 

不明 13 20 15 

判定 Stage 1 1137 247 51 

判定 Stage 2 412 1894 271 

判定 Stage 3以上 153 714 3281 

判定非 ONFH 87 125 54 

判定合致率 (%) 63.1  63.1  89.4  

    

記載 Stage 3b 4 非 ONFH 

(N) 2687 3293 3859 

不明 22 27 15 

判定 Stage 1 22 22 37 

判定 Stage 2 61 65 13 

判定 Stage 3以上 2544 3060 42 

判定非 ONFH 38 119 3752 

判定合致率 (%) 93.9  92.7  97.2  

表１．診断基準項目からの Stage の判定合致率 

 

都道府県別の ONFH 患者登録数を示す。 
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北海道 417 滋賀県 71 

青森県 360 京都府 347 

岩手県 93 大阪府 70 

宮城県 46 兵庫県 534 

秋田県 78 奈良県 140 

山形県 120 和歌山県 72 

福島県 <10 鳥取県 42 

茨城県 228 島根県 102 

栃木県 237 岡山県 232 

群馬県 220 広島県 340 

埼玉県 683 山口県 91 

千葉県 584 徳島県 64 

東京都 811 香川県 165 

神奈川県 390 愛媛県 124 

新潟県 83 高知県 98 

富山県 83 福岡県 298 

石川県 <10 佐賀県 71 

福井県 128 長崎県 106 

山梨県 34 熊本県 240 

長野県 162 大分県 <10 

岐阜県 170 宮崎県 139 

静岡県 446 鹿児島県 80 

愛知県 704 沖縄県 90 

三重県 175 海外 98 

表 2: 都道府県別の ONFH患者数(人) 

 

登録数が 10人以下という自治体（福島県、石川県、

大分県）を認めた。さらに、改定前に比べ３分の

１以下に減少している自治体(宮城県、神奈川県、

山梨県、大阪府、山口県)を認めた。 

 

4. 考察 

本研究で用いた過去には臨床調査個人票を用いた

県レベルでの報告があり [2,3]、また、我々は 2004年

から 2013年の臨床調査個人票の 10年間のデータを

収集し、各都道府県における ONFH 患者数及び、そ

の関連因子について調査した[4,5]。臨床調査個人

票を用いたこれら疫学研究は登録症例数についても

他の国のおける ONFH 疫学での報告[6-8] と比べ、

過去最大レベルである。 

2015 年に１月１日「難病の患者に対する医療等に

関する法律」施行され、この法律に基づき、特定疾患

の名称は指定難病と変更になり、臨床調査個人票も

改訂された。今回は改訂された臨床調査個人票の疫

学像を解析した。 

 登録患者数は、前回。日本における推定年間

ONFH 新規発症率は人口 10 万人あたり 1.72 人/年

であり、2004～2013 年度での 1.77 人(1.34 人～2.35

人)/年とほぼ同等であった。また、2020 年度は登録

数前年比 45.1%と減少しており、コロナ禍による影響

があった可能性があると考えられた。 

2004-2013 年臨床調査個人票の疫学調査時と比べ、

今回の調査では、アルコール関連の割合が男性で

53% から 74%に、また、女性 11%から 26％に増加して

いた。一方、ステロイド関連の割合は男性で 35%から

36%、女性で 52%から 53%とほとんど変化なかった。ア

ルコール関連が男女とも増加した理由は明らかでは

ない。酒類販売(消費)数量は 1996 年(平成 8 年)より

令和 3 年まで減少し続けている[9]。アルコール関連

の有無は問診によって判定するので、問診の精度が

上がった可能性はあるかもしれない。 

大規模データによる ONFH 発症患者での喫煙歴

が明らかとなった（男性 58%, 女性 18％）。一方、喫

煙歴の有無は本人の申告である。喫煙率は男性で

経年的に減少しているが、昭和 58 年ごろには男性で

７0%前後の喫煙をしていることを考えると、現在の定

義では多くの患者が喫煙歴ありとなる可能性もある。

今後、喫煙についての定義（例えば 10 年以上喫煙し

ていないものは喫煙に含まないなど）を検討する必要

がある。 

指定難病医による診断の正確性について、93%は

正しく確定診断されているが、さらなる診断率の向上

が求められる。Stage 1 を非該当としている場合もあり。

診断基準を２項目満たさず、現場で混乱していること

が示唆された。Stage 1, Stage 2 について、３分の１が

正しく分類されておらず、さらなる啓蒙が必要であると

考えられた。 

各都道府県の ONFH 登録数について、一部に登

録患者数が極端に低い都道府県も散見された。 ま

た、これらの都道府県は特定の地域に偏在している

わけでなく、その都道府県でONFHが発生・発症して

いないとは考えにくく、地方自治体によっては、

ONFH 難病登録が適切に行われていない可能性が

ある。そのため、今回の年間新規発症率が以前の報

告より少なかったのかもしれない。厚生労働省健康局
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難病対策課に現状を報告し、今後実情調査を行うと

の返答をえた。正確な臨床調査個人票の記載と、都

道府県からのデータベース登録促進を通じた、正確

なデータベースの構築が求められる。 

 

5. 結論 

 2015 年に施行された難病法に伴い改訂された臨床

調査個人票のデータベースを用い ONFH 新規登録

患者の疫学像を調査した。新規登録人数は 10 万人

あたり 1.72 人/年であり、登録された診断項目から確

定診断が妥当であると確認できたのが 93%であった。 

正確なデータベース構築のため、難病指定医に対

する啓蒙及び各自治体への国（厚生労働省）からの

働きかけが必要であると考えられた。 
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