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分担研究報告書 

指定難病データを用いた稀少難治性皮膚疾患の臨床疫学像の把握(経過報告) 

研究分担者 黒澤美智子 順天堂大学医学部衛生学・公衆衛生学講座 (准教授） 

研究要旨 
2015 年の難病法施行に伴い、新しい指定難病データベースが稼働した。難病法施行前後の臨床疫学像の変

化や当研究班で実施された全国疫学調査結果との比較、および診療ガイドライン改訂時の基礎資料にするこ

とを目的に当該データの利用申請を行い、初回の申請(2020 年 10 月入手、2015～17 年度データ)では、主に

天疱瘡受給者の難病法施行前後の疫学像の変化を確認し、報告した。その結果から 2017 年以降のデータにつ

いても把握する必要があると考え、2022 年 8 月に稀少難治性皮膚疾患(天疱瘡、表皮水疱症、膿疱性乾癬、先

天性魚鱗癬、類天疱瘡)の 2015～22 年度指定難病データの利用申請を行い、2023 年 3 月に承諾された。把握

する臨床疫学像は各疾患の性・年齢分布、就労・就学、病型、重症度、症状、検査所見、治療、等である。

利用申請したデータの到着を待って、分析を継続する。 

天疱瘡ガイドライン記載する天疱瘡の疫学像については、当班が過去に実施した全国疫学調査や公表され

ている特定疾患治療研究事業報告書、指定難病の臨床調査個人票の分析結果を用いて、わが国の天疱瘡患者

の性・年齢分布、病型、重症度を示し、海外における天疱瘡の有病率、発症率、病型等の文献をレビューす

る予定である。 

A.研究目的
難病の医療費の自己負担軽減のため申請時に提

出される臨床調査個人票は平成 26(2014)年までの

特定疾患 56疾患は厚労省で電子化されており、当

班では以前より利用申請を行い、稀少難治性皮膚

疾患の臨床疫学像を確認し、報告してきた。 

2015年の難病法施行に伴い、新しい指定難病デ

ータベースが稼働し 2019年度に利用申請の受付が

始まった。 

難病法施行前の臨床疫学像と難病法施行後の臨

床疫学像の変化や当研究班で実施された全国疫学

調査結果との比較等を行うこと、および診療ガイ

ドライン改訂時の基礎資料にすることを目的に、2

回目の利用申請を行った。 

B.研究方法
2019 年 9 月に指定難病稀少難治性皮膚疾患デー

タの初回利用申請を行い、2020 年 10 月に 2015～
17 年度のデータを入手した。天疱瘡受給者の性別
年齢分布、病型別の割合、治療状況等を確認し、難
病法施行前後の変化を比較し、重症度については
2015～17年度の変化を確認し、昨年度報告した 1)。
初回申請データは使用期限までに返却済である。

2022年 8月に同データ(天疱瘡、表皮水疱症、膿
疱性乾癬、先天性魚鱗癬、類天疱瘡)の 2015～22年
度データの利用申請を行い、2023 年 3 月に承諾さ
れた。把握する臨床疫学像は各疾患の性・年齢分布、
就労・就学、病型、重症度、症状、検査所見、治療、
等である。 
（倫理面への配慮） 

個人を識別できる情報（氏名、住所、電話番号な

ど）については利用申請していない。本研究の実施

計画は 2022 年 9 月 27 日、順天堂大学医学部医学

系研究倫理等倫理委員会の承認を得た。(研究課題

番号 E22-0287)  

C.研究結果と D.考察

初回申請時(2020 年)に入手した 2015～17 年度

指定難病データでは主に天疱瘡の分析を行った 1)。

天疱瘡の受給者数は 2014 年に約 6000 人 2)であっ

たが、2015 年の難病法施行に伴い、認定基準に重

症度が加わり、受給者数の減少が予想されていた。

しかし 2017年末までは移行措置が取られていたた

め 2016 年度の受給者数は 5693 例 2)と大きな変化

はなく、移行措置が終了した 2017年度に受給者数

3347 例と大きく減少した 2)。難病法施行前後の変

化を確認することや新しく加わった項目について

検討するためには 2017年以降も引き続き把握する

必要があると考え、2022 年に 2 回目のデータ利用

申請を行った。 

指定難病データ利用申請にあたっては以下の書

類を提出した。 

1. 指定難病データ及び小児慢性特定疾病児童等デ

ータの提供に関する申出書

2. 所属機関の「令和元年度指定難病データ及び小

児慢性特定疾病児童等データ等を利用した研究

に関する承認書」

3. 過去の実績資料

4. 研究班の「交付決定通知書」の写し

5. 指定難病患者データベースの利用に当たっての
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運用管理規程 

6. 指定難病患者データベースの利用についての自 

己点検規程 

7. 研究成果の公表様式 (各疾患) 

8. 提供希望項目 (各疾患新規更新別に記載) 

9. 所属組織の個人情報保護に関する規定（プライ 

バシーポリシー、情報セキュリティポリシー 

等） 

10. 所属機関に所属していることを証する書類(加 

えて、運転免許証、健康保険証、マイナンバ 

ーカードのうち 2書類の写し)  

11. 運用フロー図 

12. リスク分析・対応表 (作成) 

13. 倫理審査研究計画書 

14. 別添「1．分析目的・必要性、2.具体的な分析 

内容、3.分析に必要な項目、4.その分析によ 

り期待される効果」 

厚労省より「難病等患者データの提供に関する

承諾通知書」が届いた後に、以下の書類を送付し

た。 

1. 指定難病患者データ及び小児慢性特定疾病児童 

等データの利用に関する依頼書 

2. 指定難病患者データ及び小児慢性特定疾病児童

等データの利用に関する誓約書 (所属長の捺

印)。 

本データの到着を待って、分析を継続する。 

 

天疱瘡ガイドラインに記載する天疱瘡の疫学像

については、当班が過去に実施した全国疫学調査

や公表されている特定疾患治療研究事業報告書、

指定難病の臨床調査個人票の分析結果を用いて、

わが国の天疱瘡患者の性・年齢分布、病型、重症

度を示し、海外における天疱瘡の有病率、発症

率、病型等の文献をレビューする予定である。 

 

E.結論 
2015年の難病法施行に伴い、新しい指定難病デ

ータベースが稼働し 2019年度に利用申請の受付が

始まった。難病法施行前の臨床疫学像と難病法施

行後の臨床疫学像の変化や当研究班で実施された

全国疫学調査結果との比較等を行うこと、および

診療ガイドライン改訂時の基礎資料にすることを

目的に、利用申請を行った。初回の申請(2020年

10 月入手、2015～17年度データ)では、主に天疱

瘡受給者の難病法施行前後の疫学像の変化を確認

し、報告した。その結果から 2017年以降も引き続

き把握する必要があると考え、2022年 8月に稀少

難治性皮膚疾患(天疱瘡、表皮水疱症、膿疱性乾

癬、先天性魚鱗癬、類天疱瘡)の 2015～22 年度指

定難病データの利用申請を行い、2023年 3月に承

諾された。把握する臨床疫学像は各疾患の性・年

齢分布、就労・就学、病型、重症度、症状、検査

所見、治療、等である。利用申請したデータの到

着を待って、分析を継続する。 

天疱瘡ガイドライン記載する天疱瘡の疫学像に

ついては、当班が過去に実施した全国疫学調査や

公表されている特定疾患治療研究事業報告書、指

定難病の臨床調査個人票の分析結果を用いて、わ

が国の天疱瘡患者の性・年齢分布、病型、重症度

を示し、海外における天疱瘡の有病率、発症率、

病型等の文献をレビューする予定である。 
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なし 
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