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Ａ．研究目的 
フィンランド型先天性ネフローゼ症候群（CNF）に関

する医療者向けの診療手引きを完成し、冊子を作成
する。WT1腎症および乳児ネフローゼの全国調査を
開始する。 
 

Ｂ．研究方法 
CNF に関係する論文と、2016 年に行なった全国

調査結果をもとに、「CNF 診療の手引き」を作成し、

日本小児腎臓病学会学術委員会に査読を依頼する。

また WT1 腎症・乳児ネフローゼの全国調査を検討す

る。 
 
（倫理面への配慮） 
 本研究はヘルシンキ宣言に基づく倫理的原則を
遵守し、個人情報管理に万全を期して実施する。 
 
Ｃ．研究結果 
 「CNF診療の手引き」は、フローチャートを

作成し、診断と管理の各時期に分けて内容を記載
した。 この手引きでは、NPHS1遺伝子変異が検
出されない臨床的なCNFも含めている。管理・治
療については、本邦の特徴を鑑みて、片腎摘から
行うことを推奨した。日本腎臓病学会学術委員会
の査読後に修正を加え、完成版を冊子にした。こ
の冊子は、難病研究班の調査協力施設に配布し
た。 
また、WT1腎症の全国調査を進める前段階とし

て、2021年度の難病年次調査の中に、WT1腎症診
療の有無および、臨床診断に関する質問を組み込
んだ。 
 

Ｄ．考察 
「CNF診療の手引き」の診断においては、NP

HS1遺伝子異常を必須項目とせずに、臨床的CNF
や類似疾患にも広く使用できる手引きを目指し
た。管理・治療に関しては、ステートメントを示
した後に解説を加えた。解説は、１．浮腫の管理 
２．栄養療法 ３．補充療法 ４．合併症の管理 
５．透析療法 ６．腎移植と項目分けして記載
し、本邦の特徴も示したため、実臨床に有用な手
引きであると考える。さらに欧州での新しい管理
の方向性などにも触れた。今後、数年ごとに内容
の見直しを行って行く。 
 WT1腎症に関しても、今後診療の手引きを作成す
る予定であり、その前段階として全国調査を予定
している。今回は、全国の症例数の把握などを目
的として難病調査の項目に質問を加えた。 
 
Ｅ．結論 
 「CNF診療の手引き」が完成した（資料１）。
WT1腎症に関しては、まず症例数を把握し、全国
調査へ移行する。 
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