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S[=Et: 3 v 3w & 18,827 (B4%) 5,143 (82%)** 13,254 (85%)* 430 (67%)**

L 2,139 (9.5%) 701 (11%)* 1,367 {8.7%)** 71 (11%) <0.001
B 1,558 (6.9%) 413 (6.6%) 1,004 {6.4%)** 141 (22%)*
0] 8,708 (39%) 1,532 (24%)** 7,000 (45%)* 167 (26%)**

Ft > bOATHLA HL 10,335 (46%) 3,696 (59%)* 6,358 (41%)** 281 (44%) <0.001
A 3,481 (15%) 1,029 (16%)* 2,258 (14%)** 194 (30%)*
0 4,179 (19%) 1,167 {19%) 2,921 {19%) 91 (14%)**

FIU1RNPHR L 7,460 (33%) 2,048 (33%) 5,251 (34%)* 161 (25%)** <0.001
A 10,885 (48%) 3,042 (49%) 7,453 (48%)** 390 (61%)*
fti] 5177 (23%) 2,205 (35%)* 2,893 (19%)** 79 (12%)**

Fiscl-70 (FRAYAS=¥ 1) ik 7L 14,621 (65%) 3,412 (55%)** 10,823 (69%)* 386 (60%)** <0.001
;! 2,726 (12%) 640 (10%)** 1,909 (12%) 177 (28%)*
ati] 3,858 (17%) 1,149 (18%)* 2,563 (16%)** 146 (23%)*

RSO fl 17,108 (76%) 4,695 (75%)** 12,058 (77%)* 355 (55%)** <0.001
! 1,558 (6.9%) 413 (6.6%) 1,004 (6.4%)** 141 (22%)*
0] 1,114 (4.9%) 282 (4.5%) 812 (5.2%)* 20 (3.1%)**

TR LI DL L 10,541 (47%) 2,938 (47%) 7,368 (47%) 235 (37%)** <0.001
| 10,869 (4B%) 3,037 (49%) 7,445 (48%)** 387 (60%)*
EREE ED 11,848 (53%) 3,903 (62%)* 7,558 (48%)** 387 (60%)*

AFOAE oL 10,454 (46%) 2,299 (37%)** 7,914 (51%)* 241 (38%)** <0.001
SRR 222 (1.0%) 55 (0.9%) 153 (1.0%) 14 (2.2%)*
0] 7,209 (32%) 2,418 (39%)* 4,612 (30%)** 179 (28%)**

RAEIFIE (UDIFEE) L 14,894 (66%) 3,729 (60%)** 10,725 (69%)* 440 (69%) =0.001
R 421 (1.9%) 110 (1.8%) 288 (1.8%) 23 (3.6%)*
fli] 7,782 (35%) 2,322 (37%)* 5,264 (34%)** 196 (31%)**

AT O FRANBEAERE L 14,099 (63%) 3,737 (60%)** 9,942 (64%)* 420 (65%) <0.001
<EA 643 (2.9%) 198 (3.29%) 419 (2.7%)** 26 (4.0%)
Bh 10,917 (4B%) 3,327 (53%)* 7,403 (47%)** 187 (29%)**

TORAT T2 T 1 7L 11,064 (49%) 2,766 (44%)** 7,870 (50%)* 428 (67%)* =0.001
] 543 (2.4%) 164 (2.6%) 352 (2.3%)** 27 (4.2%)*
&h 5,606 (25%) 1,750 (28%)* 3,796 (24%)** 150 (23%)

ACEPAZE= "L 15,970 (T1%) 4,240 (68%)** 11,273 (72%)* 457 (71%) <0.001
B B58 (3.8%) 267 (4.3%)* 556 (3.6%)** 35 (5.5%)*
B0 20,086 (89%) 5,658 (90%)* 13,819 (88%)** 609 (95%)*

EDith aL 1,704 (7.6%) 400 (6.4%)** 1,283 (8.2%)* 21 (3.3%)** <0.001
A 734 (3.3%) 199 (3.2%) 523 (3.3%) 12 (1.9%)**

n (%); mean[SD]; median[25%,75%)
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Univariate
21001.25-35) p=0.005
24101 56-563) p=0
101(1-103) p=0072
1099-102) p=0.92
096(0.93-099) p=0.008
143(093-2.18) p=0.101

204(132-3.15) p=0001

101(044-2.33) p=038
153(1.06-252) p=0.027
165(1.06-257) p=0.027
23(15-353) p=0
116(0.76-1.76) p=052
126(0.78-2.01) p=0.36
173(083-361) p=0.145
573(208-16.2) p=0001
1821.16-8) p=0.01
162(0.38-1) p=0048
1410083-241) p=0.204
138(127-3.11) p=0.003
06100.24-151) p=0.29
175(081-869) p=0.155
127(082-196) p=0288
1.08(0.7-1.7) p=0702
120077 148) p=0421
22001 44-364) p=0
13(082-207) p=0271
076(051-19) p=0563

Multivariate

183(1.12-3.00) p=0.017

096(083-0.89) p=0013
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6.77(2.20-20) p=0.001
2201.34-861) p=0002
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153(123-271) p=0.003
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097(0.95-1) p=0.042
116(079-171) p=0447
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155(1.04-232) p=0.032
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1.140.78- 1 68) p=0.438
187(001-2.08) p=0.13
222(12-41) p=0011
237057-0.9) p=0239
1.180.76- 1.85) p=0.452
058(045-104) p=0077
075(044-1.20) p=0.207
238(1 §-359) p=0
055(028-151) p=0218
090(045-232) p=0085
123(084-182) p=029
131(089-194) p=0175
104(0.7-156) p=08487
18(121-268) p=0004
108(0.7-166) p=0.744
050(025-136) p=0212

25(1.34-4 66) p=0.004

25101 64-3.82) p=0
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	資料
	CQ01. SScの腎障害には強皮症腎クリーゼ(SRC)以外の病態も存在するか？
	推奨文： SScの腎障害はSRC以外に存在し、抗好中球細胞質抗体を伴う糸球体腎炎、薬剤性腎障害との鑑別をすることを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルB    　　　　［合意度8.8］
	解説：

	CQ02. 強皮症腎クリーゼ(SRC)発症を予測する因子にはどのようなものがあるか？
	推奨文： SRCの発症を予測する危険因子として、抗RNAポリメラーゼIII抗体陽性、蛋白尿出現、新規高血圧、新規心膜炎を考慮することを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルB  　　　　　　　　　　　　［合意度8.8］
	解説：

	CQ03. 強皮症腎クリーゼ(SRC)発症を予防する薬剤は何か？
	推奨文： SRCの予防効果の報告がある薬剤はなく、SRC予防のための投薬は行わないことを提案する。
	推奨度3　エビデンスレベルB    　　　　［合意度8.8］
	解説：

	CQ04. 副腎皮質ステロイドは強皮症腎クリーゼ(SRC)発症の危険因子となりうるか？
	推奨文： 副腎皮質ステロイド投与はSRC発症の危険因子であり、投与が必要な場合には血圧および腎機能を慎重にモニターすることを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度8.9］
	解説：

	CQ05. カルシニューリン阻害薬は強皮症腎クリーゼ(SRC)発症の危険因子となりうるか？
	推奨文： カルシニューリン阻害薬はSRCの発症に対しての危険因子となる可能性があることを提案する。
	推奨度2　エビデンスレベルC     ［合意度8.5］
	解説：

	CQ06. 強皮症腎クリーゼ(SRC)の重症度や予後を決定する因子は何か？
	推奨文：SRC の重症度は、治療開始時の血清クレアチニン値、推定糸球体濾過量(eGFR)にて評価することを推奨する。重症度分類には、血清シスタチン値から換算した糸球体濾過量を用いる。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度8.8］
	解説：

	CQ07. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対してアンジオテンシン変換酵素(ACE)阻害薬は有用か？
	推奨文: ACE阻害薬はSRC治療に有効であり、第一選択薬として推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度9.0］
	解説:

	CQ08. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対してアンジオテンシン受容体拮抗薬(ARB)は有用か？
	推奨文: ARBは、SRCの第一選択薬としては使用しないことを提案する。
	推奨度3　エビデンスレベルA     ［合意度8.7］
	解説：

	CQ09. アンジオテンシン変換酵素(ACE)阻害薬に治療抵抗性を示すSRCに対して有用な治療薬は何か？
	推奨文： ACE阻害薬単独で降圧効果がえられない場合は、カルシウム拮抗薬、アンジオテンシン受容体拮抗薬(ARB)の併用を提案する。血栓性微小血管障害症(TMA)を合併する場合には、血漿交換療法を行うことを提案する。
	推奨度2　エビデンスレベルB     ［合意度8.3］
	解説：

	CQ10. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対して血液透析は有用か？
	推奨文: SRCには急速に腎機能が悪化して腎不全に至る症例があり、そのような症例では血液透析での管理を行うことを推奨する。
	推奨度1　エビデンスレベルA     ［合意度8.8］
	解説：

	CQ11. 強皮症腎クリーゼ(SRC)に対して腎移植療法は有用か？
	推奨文: SRC後に透析管理となった患者に対して、腎移植療法を選択肢の一つして提案する。
	推奨度2　エビデンスレベルB     ［合意度8.2］
	解説:
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