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Ａ．研究目的 

WT1 腎症に関する医療者向けの診療の手引きを

作成する。WT1 腎症に関する疫学調査を行い、本

邦の傾向や特徴を解明する。 
 
 
Ｂ．研究方法 
手引きを作成するために論文検索を行う。検索

キーワードは、WT1nephropathy、DDS、DMS、
Frasier syndrome、WAGR、Wilms tumor とする。

検索した論文をもとに章立てを検討する。 
また 2021 年度に行なった全国調査の結果をも

とに、施設調査・2 次調査のアンケート内容を検討

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 

WT1腎症に関係する論文を検索開始した。今
後、章立てをして文章記載を開始する。 

2021年度の全国調査結果ではWT1腎症91人、
WT1遺伝子異常あり84人、遺伝子未検査7人であ
った。WT1腎症の臨床診断は、Denys-Drash症候
群３７人、Frasier症候群１３人、孤発性DMS１
４人、WAGR症候群１２人、分類不能・その他１
５人という結果であった。ＷＴ１腎症の患者が存
在する施設に対し施設調査と症例調査を行うため
の調査票を作成した。今後、２０２２年度の難病
全国調査の結果を待って、調査票を配布する。 
 

Ｄ．考察 
WT1腎症に関する医療者向けの診療の手引き

は、文献検索後に章立てをして作成することが可
能だと考えており、今後継続的に作業を進めるこ
とになる。他科との連携などの内容にも踏み込め
れば、診療の手引きとして理想的だと考えてい
る。 
２０２２年度の難病全国調査後に、施設調査・個

人調査を予定しており、本邦における WT1 腎症の

疫学結果を得ることにより、疾患をより理解する

ことが可能になると考える。 
 
Ｅ．結論 
 「WT1腎症診療の手引き」を作成するための準
備を進めている。また、本邦におけるWT1腎症の
疫学調査結果をまとめるために調査を予定してい
る。 
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Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
  （予定を含む。） 
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 1. 特許取得 
 なし 
 2. 実用新案登録 
 なし 
 3.その他 
 なし 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 

  




