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研究要旨 

【背景・目的】 

・腎臓病総合レジストリー（腎生検例 J-RBR/非腎生検例 J-KDR）は世界最大級の腎疾患レジストリーであ

る。10 年間の運用により、我が国における腎疾患の実態を明らかにし、指定難病の選定に大きな貢献を成

した。しかし、その過程でいつくかの課題も浮かび上がってきたため、J-RBR/J-KDR の改訂が行われ、2018

年 1 月 16 日より新システムでの登録・運用が開始されている。特に 19 歳未満の小児例に限定して、新シス

テムの登録状況確認のため、約 4年分のデータを解析した。また、約 10 年間の旧システム登録症例に対す

る追加解析を行った。 

【方法】 

・J-RBR データベースに 2021 12 月 31 日までに登録されている 19 歳未満の症例データを抽出し、移植腎を

除いた初回腎生検症例を調査した。 

【結果と考察】 

・2018 年 1 月 15 日までに登録された 41,010 例のうち、19 歳未満の初回自己腎生検症例は 3,526 例であっ

た。また、2018 年 1 月 16 日から 2021 年 12 月 31 日までに登録された 17,697 例のうち、19 歳未満の初回自

己腎生検症例は 1,329 例であった。 

・旧システム登録での疾患内訳は MCNS、FSGS は年少群で多く登録されていたが、IgA 腎症は年長群で多く

登録されており、15-18 歳で最多(47.7%)であった。一方で、IgA 血管炎は 5-9 歳で最多(22.0%)であった。

新システム登録でも同様の傾向がみられ、IgA 血管炎は 5-9 歳で最多(26.8%)であった。 

0-4 歳では MCNS が最多であるが、次いで先天性腎疾患が多く登録されていた。ループス腎炎は 15-18 歳で

最多(7.8%)であった。 

【まとめ】 

・約 14 年分の登録データを用いて、生検診断名の内訳をネフローゼ症候群の有無や年齢、腎生検施行年別

に集計した。 

Ａ．研究背景・目的 

J-RBR を用いてわが国における小児ネフローゼ症

候群の実態調査について、2021 年 12 月までに登録

された約 14 年分のデータをシステム変更前後で区

切ったものをそれぞれ集計した。 

 

Ｂ．研究方法                        

J-RBR データベースに 2021 年 12 月 31 日までに

登録されている症例データを抽出し、移植腎を除

いた初回腎生検症例を調査した。小児の年齢区分

として、19 歳未満とした。 

疾患内訳は 5 歳毎の年齢層に分けて各年齢層の

比較を行なった。疾患名に関しては、新システム

では主病名のみから抽出したが、旧システムでは

病型分類と病因分類を組み合わせて抽出した。 

旧システム登録からの抽出では、臨床診断がネフ

ローゼ症候群である、もしくは、検査データ（血清

アルブミン、尿中蛋白）がネフローゼ症候群に合致

した症例をネフローゼ症候群として抽出した。新シ

ステム登録では臨床診断がネフローゼ症候群「あり」

の症例をネフローゼ症候群として抽出した。 

 

Ｃ．研究結果 

2018 年 1 月 15 日までに登録された 41,010 例のう

ち、19 歳未満の初回自己腎生検症例は 3,526 例で

あった。 

2018 年 1 月 16 日から 2021 年 12 月 31 日までに

登録された 17,697 例のうち、19 歳未満の初回自己

腎生検症例は 1,329 例であった。 

表１に新システム、表２に旧システムの疾患内

訳を、３に旧システムの疾患内訳の年次推移を示

した。 

 

D．考察 

旧システム登録での疾患内訳は MCNS、FSGS は年

少群で多く登録されていたが、IgA 腎症は年長群で

多く登録されており、15-18 歳で最多(47.7%)であ

った。一方で、IgA 血管炎は 5-9 歳で最多(22.0%)
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であった。新システム登録でも同様の傾向がみ

られ、IgA 血管炎は 5-9 歳で最多(25.8%)であっ

た。 

0-4 歳では MCNS が最多であるが、次いで先天性

腎疾患が多く登録されていた。ループス腎炎は 10-

14 歳で最多(9.8%)であった。 

年次推移をみると、IgA 血管炎は増加傾向であっ

た。FSGS、感染関連腎炎については登録数が少な

いため新システムでの今後の推移をみていく必要

がある。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Diagnosis 0-4歳 5-9歳 10-14歳 15-18歳 total
IgA腎症 4(2.9 ) 62(21.9 ) 105(32.0 ) 273(47.1 ) 444(33.4 )
MCNS 52(37.7) 57(20.1) 60(18.3) 73(12.6) 242(18.2)

IgA⾎管炎 17(12.3) 73(25.8) 28(8.5) 12(2.1) 130(9.8)
その他の⾎管炎 0(0.0 ) 6(2.1 ) 2(0.6 ) 2(0.3 ) 10(0.8 )
ループス腎炎 0(0.0 ) 4(1.4 ) 32(9.8 ) 40(6.9 ) 76(5.7 )

その他の膠原病関連 0(0.0 ) 0(0.0 ) 2(0.6 ) 0(0.0 ) 2(0.2 )
先天性腎疾患 18(13.0 ) 15(5.3 ) 14(4.3 ) 19(3.3 ) 66(5.0 )

尿細管間質性腎炎 3(2.2) 5(1.8) 14(4.3) 28(4.8) 50(3.8)
FSGS 11(8.0 ) 5(1.8 ) 12(3.7 ) 14(2.4 ) 42(3.2 )

膜性腎症 5(3.6) 11(3.9) 2(0.6) 10(1.7) 28(2.1)
MPGN 3(2.2) 6(2.1) 7(2.1) 2(0.3) 18(1.4)

感染関連 6(4.4) 7(2.5) 4(1.2) 2(0.3) 19(1.4)
TMA 2(1.5) 2(0.7) 3(0.9) 4(0.7) 11(0.8)

C1q腎症 2(1.5 ) 1(0.4 ) 1(0.3 ) 0(0.0 ) 4(0.3 )
IgM腎症 1(0.7 ) 1(0.4 ) 0(0.0 ) 1(0.2 ) 3(0.2 )

構造物のある沈着症 0(0.0 ) 0(0.0 ) 0(0.0 ) 2(0.3 ) 2(0.2 )
アミロイドーシス 0(0.0 ) 0(0.0 ) 0(0.0 ) 1(0.2 ) 1(0.1 )

糖尿病性 0(0.0 ) 0(0.0 ) 0(0.0 ) 1(0.2 ) 1(0.1 )
その他 12(8.7) 18(6.4) 37(11.3) 88(15.2) 155(11.7)

診断不能 1(0.7 ) 2(0.7 ) 0(0.0 ) 3(0.5 ) 6(0.5 )
Total 138(100.0) 283(100.0) 328(100.0) 580(100.0) 1329(100.0)

表１. 新システムの疾患内訳
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表 2. 旧システムの疾患内訳 
 

 
 
表 3. 疾患内訳の年次推移（旧システム） 
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Ｅ．結論 

システム変更以前の約 10 年間のデータと変更後

の約 4年間データを用いて、生検診断名の内訳を

ネフローゼ症候群の有無や年齢、腎生検施行年別

に集計した。 
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Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
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