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研究要旨  

難治性腎疾患（IgA腎症、急速進行性腎炎、ネフローゼ症候群、多発性嚢胞腎）診療ガ

イドライン 2020の普及状況の把握のために実施した腎臓専門医アンケート結果を解析し、

次回改訂のための問題点を整理し、論文化を進めた。J-CKD-DBExや臨床個人票データベー

スを用いて、リアルワールドデータによるガイドライン推奨の遵守状況の調査を進めた。

さらに患者・家族向けの療養ガイド 2023を執筆し、PDF版を研究班ホームページに公開し

た。 

Ａ．研究目的 

本研究事業は難治性腎障害に関する調査

研究を行い、医療水準の向上と良質かつ適

切な診療提供体制の構築に貢献することを

目的とする。そこで診療ガイドライン分科

会では、本事業の主な対象となる４つの腎

領域指定難病 (IgA腎症、多発性嚢胞腎、

急速進行性糸球体腎炎、一次性ネフローゼ

症候群)について、エビデンスに基づく診療

ガイドラインを改訂・発表し、さらに海外

へも情報発信する。また、より有効な周知

と普及、腎予後・生命予後の改善，QOLの

向上に繋がる効果的な運用を推進する。そ

のために、日本腎臓学会、日本小児腎臓病

学会等の関連学会、ならびに各疾患患者会

などとの緊密な連携の下、普及・啓発およ

び遵守状況や予後への効果の調査をすすめ、

次期改訂への情報とする。 

 

 

Ｂ．研究方法 

① 4疾患に関するガイドライン2020の

推奨がいかに臨床現場に普及して

いるか、また実際に活用している利

用者の意見を調査するために実施

した腎臓専門医を対象とした WEB上

でのアンケート結果を解析し、問題

点を抽出する。 

 

② 各 GL の推奨に沿った治療をうける

難病患者およびその家族に向けた、

疾患とその治療の理解と自己管理

を促進するための療養ガイドを作

成する。その際、難病申請による医

療費の公費負担に関する情報も提

供する。 

 

③ 本研究班が作成、発表してきたガイ

ドライン 2014,2017,2020 の推奨が

臨床現場においていかに普及し（プ

ロセス評価）、またその遵守によっ

ていかに難治性腎疾患の予後を改

善してきたか（アウトカム評価）を

明らかとするため、リアルワールド

データベースである J-CKD-DBEx お

よび臨床個人調査票データベース

を用いた解析を行う。 
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（倫理面への配慮） 

既に公開もしくはＤＢ収録されてい

るテキスト、論文やデータの活用であ

り、倫理面での問題はない。 

 

 

Ｃ．研究結果 

①難病４疾患ガイドライン 2020 の普及度

に関する WEB アンケートを腎臓専門医を対

象に実施した。（IgA腎症、ネフローゼ症候

群：2021年 11～12月、RPGN、PKD：2021年

12月～2022年 1月）各アンケート結果（資

料１に概要を示す）については、現在、論

文化を進めている。 

 

② 難病４疾患の患者および家族のための

療養ガイド 2023を作成し、完成版の PDF

ファイルを研究班ホームページで公開

した。（資料２～５）冊子体も必要部数

を作成し、日本腎臓病協会の慢性腎臓病

対策部会の各都道府県責任者を通して

難病診療施設に配布する。 

 

③ 難病 4 疾患ガイドラインで継続的に推

奨されている標準治療に関して、臨床個

人 調 査 票 デ ー タ ベ ー ス お よ び

J-CKD-DBExを用いた QI調査に着手した。 

 

臨個票データベースを用いる QI調査： 

１）RPGN：年齢 70歳未満で腎機能を問わず

免疫抑制薬あるいはリツキシマブの併用割

合は 43.6％、年齢は問わず血清クレアチニ

ン 6.0 mg/dL 以上あるいは肺胞出血を呈す

る症例での血漿交換療法の併用割合は

22.9％であった。 

２）ネフローゼ症候群：MCNSのステロイド

抵抗性あるいは再発例におけるシクロスポ

リンとステロイドの併用割合は 71.2％、ス

テロイド抵抗性の FSGS におけるステロイ

ドにシクロスポリン追加した割合は 67.4％、

膜性腎症のステロイド抵抗性例におけるス

テロイドにシクロスポリン追加した割合は

59.3％であった。 

３）PKD：降圧療法の実施率は約 90％、ト

ルバプタン使用率は約 60％、脳動脈瘤スク

リーニング実施率は約 70％であった。現在、

論文化を進めている。 

 

J-CKD-DBExを用いる QI調査: 

１）ネフローゼ症候群： 

ステロイド抵抗性あるいは再発性の微小変

化型ネフローゼ症候群として， 

① 病名として微小変化型ネフローゼ症候

群が登録されている，かつ， 

② 微小変化型ネフローゼ症候群の病名開

始日から 1 年以上経過してから，尿蛋白定

性 1+以上、または尿蛋白定量 0.3 g/日以

上の検査結果が 1 回でも存在するもののう

ち，シクロスポリンが処方されている割合 

尿蛋白陽性が持続するネフローゼ症候群と

して， 

① 病名としてネフローゼ症候群が登録さ

れている，かつ， 

② 病名として微小変化型ネフローゼ症候

群が登録されていない，かつ， 

③ ネフローゼ症候群の病名開始日から 1

年以上経過してから，尿蛋白定性 1＋以上、

または尿蛋白定量 0.3 g/日以上の検査結

果が 1回でも存在するもののうち，RA系阻

害薬が処方されている割合 

以上について J-CKD-DBEｘを用いた解析を

行うために IRB 中央一括審査を受審し、受

理され、解析に着手した。 

２）PKD 検討中 

３）IgA腎症 検討中 

 

 

Ｄ．考察 

専門医へのアンケート調査結果およびリア

ルワールドデータベースを用いた試験的検

討の結果を踏まえた、次回のガイドライン

改訂に関する改善点、解決すべき問題点を

提言として以下に示す。 

 

IgA 腎症；アンケート調査でも、みなさん

血尿の重要性を理解しているが、ガイドラ

インでは血尿の評価法、その評価に基づい

た治療選択については推奨できていない。 

 現在扁摘パルス療法の前向き研究の論文

化がすすんでいるので、論文化されれば、

よりガイドラインの記述についても強いイ
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ンパクトとなると思われる。 

 現在進行中の国際治験のデータが揃えば、

ガイドラインでも紹介できると考える。 

 

PKD: エビデンスに基づく多発性嚢胞腎

（PKD）診療ガイドラインを参考に診療にあ

たっていると答えた医師の割合は 69%であ

り高かったが、2017年では 86.2％とであっ

たため、割合としては下がってしまった。

一方で推奨レベルの高い治療であるトルバ

プタン治療が適応である患者に対し、半数

以上投与を行っていると答えた医師の割合

は 2017年の 29.2％から 2022年の 46.5％と

大幅に増えていた。また、脳動脈瘤をスク

リーニングしている割合は 87.8％から

93.8%と増加している。この様にガイドライ

ンで推奨している治療や検査が日常臨床に

広く浸透していることが推察される。 

2020 年ガイドラインは 2017 年から 3 年で

の改訂であり、大きなエビデンスの追加や

新規治療の開発などがなかったことが、参

考にしている医師の割合が減った可能性が

ある。次回ガイドラインでは新たに追加さ

れたエビデンスは勿論であるが、記述式の

ところでより日常臨床に役立てるガイドラ

イン作成を行いたい。 

 

RPGN:アンケート回答者の 1/4が RPGN経験

なしであり、4 つの腎難病の中でその希少

性のために診療経験を積みにくい実状が示

唆される。特に抗 GBM抗体型 RPGNは年間経

験なしが半数を超えており、その希少性に

起因する診療経験の不足が腎死の回避に重

要とされている迅速な治療開始や徹底した

治療を妨げる要因となり得る。治療に関す

るモデルケースでは、最も積極的な治療が

求められる両疾患モデルでの治療方針を確

認した。RPGNWGにて経年的に実施されてき

た全国 RPGN アンケート調査の結果と同様

に、ANCA関連 RPGN、抗 GBM抗体型 RPGNで

の免疫抑制薬、生物製剤の投与割合が低率

であることが示された。同様に血漿交換の

併用割合も低率であった。介入試験を中心

とした欧米のエビデンスに基づく治療指針

とのギャップ（本邦でのステロイド単独治

療の多さ）は、これまでの RPGNWGによる疫

学調査の結果と同様である。ただし、モデ

ルケースを用いた仮想アンケートは実臨床

での治療内容と必ずしも一致はしないと思

われるが、最新の全国アンケートの投与割

合と比較し高率となっており、本邦におけ

る免疫抑制薬、生物製剤の併用が普及、一

般化してきた可能性がある。現在 RPGNWGで

実施されている全国アンケート調査

（2016-2019 年発症分）を用いて実臨床で

の治療内容を確認し、本邦の治療内容の近

年の動向を検証し、次期 RPGNガイドライン

の改訂に備える予定である。 

 

ネフローゼ症候群：我々は 2020 年度から

2022年度の３カ年、「エビデンスに基づく

ネフローゼ症候群診療ガイドライン 2020

年版（NSGL2020）」の普及・啓発を目的に

様々な活動を展開したが、その一つとして

腎臓専門医を対象としたアンケートの解析

により NSGL2020の普及・遵守率などに関す

る調査および解析を行った。 

NSGL2020では「成人ネフローゼ症候群患

者において一次性膜性腎症の診断のための

血清抗 PLA2R 抗体測定は，腎生検の実施が

難しい場合には測定してもよい」としたが、

これを実際に「実施する」と答えた専門医

が約 60%にとどまり、「実施しない」理由

としては、原資が確保出来ないことが最多

であった。すなわち、このマーカーの測定

が保険収載されていないことが大きな障壁

となっていることが示唆された。 

また、一次性膜性腎症の初回治療に関す

る CQに対しては、ネットワークメタ解析を

用いて推奨を提示したが、日本で実際に行

われている従来治療とのギャップが大きか

ったため、エビデンスレベルの低いものも

検討した上でより自由度の高い治療アルゴ

リズムを構築した。専門医アンケートでは、

推奨されていないが従来治療で選択可能な

ものとして提示されたステロイド単剤によ

る治療を採用している専門医が６割を占め、

また免疫抑制薬を併用する場合も、有効性

を示すエビデンスの伴わないシクロスポリ

ンが最も多かった。「もともとステロイド

単剤治療を行っており、NSGL2020の改訂を

受けてその頻度を減らした」と回答した専
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門医は 20%であり「頻度を変えていない」

と回答した専門医が約６割であったことを

考 慮 す る と 少 数 に と ど ま り 、

evidence-practice gap が目立つ結果とな

った。このように、世界標準のガイドライ

ン作成の枠組である GRADE に準拠した診療

ガイドラインと診療の現場では乖離が存在

するのが実情である。 

次期ガイドライン作成にあたっては、

practice を evidence に基づいたものに近

づける現場でのスタンスとともに、実臨床

で行われている practice がどれだけ有効

かつ安全であるかという evidence の創出

も重要である。 

また、evidenceがあっても保険収載され

ていない治療・検査は実臨床では採用し難

いという実情から、公的保険収載への努力

も同時に重ねていく必要がある。 

さらに、この領域においては、一次性膜

性腎症の新規原因抗原の探索や治療におけ

るリツキシマブの適用など、患者アウトカ

ムにつながる研究が精力的に進められてお

り、臨床医がこれらをいかに適切に利用し

やすくするかという点が次期ガイドライン

に求められる。 

以上に立脚し、①Evidence-practice gap

が小さくなるよう考慮しつつ、診療ガイド

ラインを参照する臨床医および患者が使い

やすい診療ガイドラインを作成すること、

②保険収載への一助となるような提言を盛

り込むこと、を次期ガイドライン作成への

提言とする。 

 

 

Ｅ．結論 

難治性腎疾患に関する最新エビデンスに沿

った２０２０年版ガイドラインに沿った診

療を受ける難病患者およびその家族にむけ

た療養ガイド 2023を作成、公開した。標準

治療の有効性を補完する効果を期待したい。

またガイドラインの出版１年後の時点でそ

の普及状況に関する専門医を対象としたＷ

ＥＢアンケートを実施し、おおむね良好な

普及状況であった。リアルワールドデータ

を用いた解析でも、２０１４年版ガイドラ

インから引き続く推奨については、良好な

遵守状況であることが示唆された。ただし

いくつかの問題点がアンケートおよびＤＢ

解析より明らかとなっており、次期ガイド

ライン改訂に向けての改善点、解決すべき

問題点を抽出し、提言として発出した。 
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会. 神戸, 2022 

8. 牧田侑子、他. IgA腎症におけるARBとエサキ

セレノン併用によるさらなる尿蛋白抑制効果. 

第65回 日本腎臓学会. 神戸, 2022 

9. 中島健太郎、他. 多発血管炎性肉芽腫症に対

するリツキシマブ投与による寛解維持療法中

に生じた遅発性好中球減少症の一例、第52回

日本腎臓学会東部学術大会、東京、2022 

 

 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

１．特許取得 

なし 

２．実用新案登録 

なし 

３．その他 

なし 
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資料 1 難病４疾患ガイドライン 2020の普及度に関する WEBアンケート 
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資料 2～5 療養ガイド 2023 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


