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Ａ．研究目的 
本邦のWT1腎症に関する疫学調査結果（年次調

査）も考慮して、WT1腎症に関する医療者向けの

診療の手引きを作成する。乳児ネフローゼ症候群

についての調査を進める。 
 
Ｂ．研究方法 
文献検索キーワードは、WT1nephropathy、

Denys-Drash症候群（DDS）、DMS、Frasier 
syndrome、WAGR、Wilms tumorとして文献検

索を進める。手引きの章立てを検討し、担当者を

決める。 
2021年度に行なった難病全国調査の結果を確認

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 
手引きを作成するために必要な論文検索を終了

し、章立てを検討した。症候群で分類するよりも

遺伝子変異で分類することとした。 
DDS → exonic mutation、Frasier → intonic 
mutation、WAGR → 欠失症候群に分類する。 
 2022年度の難病年次調査では、DDS 25人、

Frasier症候群 7人、孤発性DMS 8人、WAGR症

候群 7人、巣状分節性糸球体硬化症（FSGS）7人
であった。受診の契機で多かったのは蛋白尿

(42.4%)、腎機能障害（33.9%）であった。 
 乳児ネフローゼ症候群に関しては、今後全国調

査を行うこととなった。 

 
Ｄ．考察 

WT1腎症診療の手引きを作成するために、章立

てを行った。症候群で分類するよりも、遺伝子変

異で分類したほうが疾患を捉えやすいと考え、

DDS → exonic mutation、Frasier → intonic 
mutation、WAGR → 欠失症候群と分類すること

とした。 
全国調査結果にも示されているように、受診の

契機に腎機能障害が多いことから、腎不全への進
行速度を示すことは有用だと考えられた。また合
併症が多い疾患であるため、ウイルムス腫瘍・性
腺腫瘍、外性器・性の問題などについても記載す
ることが重要である。教科書には記載されていな
いが、実臨床では必要であることに関しても言及
できるように工夫したいと考えている。 
乳児ネフローゼ症候群に関する調査について

は、次年度以降も検討を続けることとなった。 
 
Ｅ．結論 
「WT1腎症診療の手引き」を作成する準備が進め

られている状況である。 
 乳児ネフローゼ症候群に関しては、次年度以降
に研究を進める。 
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10）青木裕次郎，濱崎祐子，橋本淳也，簀田志帆，

板橋淑裕，村松真樹，財津亜友子，河村毅，宍戸清
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RD ウイルス感染症が重症化した 3 歳児例．第 44
回日本小児腎不全学会, 佐賀，2023 年 11 月 
 
27）白井陽子，三浦健一郎，堀田茂，宮川友子，

安藤太郎，神田祥一郎，橋本淳也，濱崎祐子，堀

田紀世彦，田邉賢司，高野朋子，服部元史．腎移

植後 FSGS 再発における抗 nephrin 抗体の関与．

第 44 回日本小児腎不全学会, 佐賀，2023 年 11
月 
28）橋本淳也, 濱崎祐子, 簀田志帆, 青木裕次
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郎, 村松真樹, 河村毅, 酒井謙．小児生体腎移

植患者における移植後 5 年間の身長 SD 値と

eGFR の推移についての調査．第 36 回日本小児

PD・HD 研究会，東京，2023 年 12 月 
29）後藤芳充，服部俊彦，間島久和，渡井至彦，

亀井宏一，服部元史，三浦健一郎，宍戸清一郎，

濱崎祐子，橋本淳也，堀田紀世彦．小児腎移植手

術後早期のサイトメガロウイルス感染予防のため

のバルガンシクロビル 6 か月（200 日）投与の有

用性及び安全性に関する検討-中間報告-．第 44 回

日本小児腎不全学会, 佐賀，2023 年 12 月 
30）長順子，門馬共代，簀田志帆，橋本淳也，濱

崎祐子．腎代替療法を受けた患児に対するセルフ

ケア能力向上とサポート体制構築への介入．第 44
回日本小児腎不全学会, 佐賀，2023 年 12 月 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
  （予定を含む。） 
1. 特許取得 
 なし 
 2. 実用新案登録 
 なし 
 3.その他 
 なし 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 

  




