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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

に関するアンケート結果を解析し、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、ガイドライン推奨の遵守状況の調査を進めた。並行して診療ガイドライン 2026 の改訂出版に向け

て、各難治性腎疾患について改訂委員会（統括委員会、作成パネリスト、SR チーム）を組織し、SCOPE、

CQ および BQ を策定した。 

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医療提

供体制の構築に貢献することを目的とする。 
2020 年、IgA 腎症、ネフローゼ症候群、多発性

嚢胞腎、急速進行性腎炎に関する全面改訂版ガイ

ドラインが公表された。ガイドライン 2020 の普

及と課題に関する専門医アンケートをすでに実

施しており、また J-CKD-DB と臨床個人調査票

DB を用いたガイドライン推奨の遵守に関連する

QI 調査にも着手している。それらの解析結果に

配慮しつつ、新たな臨床研究エビデンスの SR の

結果に準拠し、疾患登録・調査研究分科会の成果

も取り込んだガイドライン 2026 の改訂出版を通

して、さらなる医療の質の向上に貢献する。 
 

Ｂ．研究方法 
診療ガイドライン分科会は分科会責任者（岡田

浩一）と副責任者（古市賢吾）のもと、以下の 4
つの難治性腎疾患を統括する責任者で組織され

る。IgA 腎症（責任者：鈴木 仁）、急速進行性腎

炎（RPGN）（責任者：臼井丈一）、ネフローゼ症

候群 (責任者：和田健彦)、多発性嚢胞腎（PDK） 
(責任者：西尾妙織)。 

① アンケート調査：すでに腎臓専門医を対

象として実施されているガイドライン

2020 についての普及・治療実態に関する

アンケート調査結果を取りまとめ、論文

化する。また 2026 年版改訂において配

慮すべき課題を抽出する。 

② リアルワールド DB 研究：J-CKD-DB に

おいて該当患者抽出および推奨遵守に関

する QI 調査が可能なネフローゼ症候群

と IgA 腎症について解析を進める。臨個

票 DB においては PKD と RPGN につい

て QI 調査を進める。 

③ ガイドライン 2026 改訂：各難治性腎疾

患の担当 WG において、統括責任者をリ

ーダーとする統括委員会、多職種からな

る作成パネル、SR チームを組織する。

WG ごとにそれぞれの SCOPE のもとに

CQ・BQ 案を作成し、WG 間でクロスチ

ェック後にブラッシュアップして策定す

る。 
 
（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 アンケート調査 
IgA 腎症（資料１）：ＩｇＡ腎症患者の重症度評価

には、多くの専門医が H-grade と R-grade を用

いていた。タンパク尿の程度に応じて RA 系阻害

薬およびステロイドの使用が判断されていた。血

尿の程度はステロイド使用の判断基準に使用さ

れていた。 
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ネフローゼ症候群（資料２）：腎生検不可のネフ

ローゼ症候群に対し、一次性膜性腎症の鑑別のた

めの抗 PLA2R 抗体測定の実施率が低かった。こ

の背景には保険未収載の検査であることが想定

された。また一次性膜性腎症に対する初回治療と

しては、有効性を示すエビデンスの伴わないステ

ロイド単独療法およびステロイドとシクロスポ

リン併用療法が多く選択されており、大きな

guideline-practice gap が認められた。 
RPGN（資料３）：MPA による RPGN に対し、

何らかの免疫抑制薬の併用を行っている専門医

は 60％未満で、血漿交換療法を実施しているのは

約 20%であった。抗 GBM 抗体腎炎による RPGN
に対しても、免疫抑制薬が併用されているのは約

30%であり、大きな guideline-practice gap が認

められた。 
 
② リアルワールド DB 研究 
PKD（資料４）：臨床個人調査票ＤＢの解析によ

り、PKD 患者への降圧薬およびトルバプタンの

使用率が 2015/2016 年に比較して、2017 年には

２％および 47.4％それぞれ増加していた。PKD
を原疾患とする維持透析導入は 2014 年の 999 名

から、2020 年には 884 名に減少しており、日本

の PKD 対策の有効性が示唆される結果であった。 
RPGN（論文投稿中）:臨床個人調査票ＤＢを用い

た検討により、ＭＰＡによるＲＰＧＮにはステロ

イド薬単剤による治療が中心となっており、免疫

抑制薬（シクロホスファミドやリツキシマブ）や

血漿交換療法の併用率は適応のあるケースであ

っても低値であった。この結果はアンケート調査

の結果を裏付けるものであった。 
ネフローゼ症候群、IgA 腎症については、現在、

J-CKD-DB を用いた検討が継続中である。 
 
③ ガイドライン 2026 改訂 
各ガイドライン作製ＷＧごとに統括委員会、作成

パネルとＳＲチームを組織し、SCOPE を確定し

た。（詳細略）SCOPE に沿ってＣＱおよびＢＱ案

を作成し、ＷＧ間でクロスチェックを行い、その

コメントに対応しつつブラッシュアップを行い、

以下のＣＱを確定した。 
IgA 腎症： 
CQ1:RA 系阻害薬は IgA 腎症に推奨されるか？ 
CQ2：副腎皮質ステロイド薬は IgA 腎症に推奨さ

れるか？ 
CQ3:IgA 腎症患者に口蓋扁桃摘出術は推奨され

るか？ 
CQ4:IgA 腎症に対して SGLT2 阻害薬は推奨され

るか？ 
 
ネフローゼ症候群： 
CQ1:成人の微小変化型ネフローゼ症候群の再発

例に推奨される治療は何か？ 
（シクロスポリン・リツキシマブの推奨も含め

る） 
CQ2：成人の巣状分節性糸球体硬化症でステロイ

ド抵抗性の患者において、推奨される治療は何

か？ 
CQ3:成人のネフローゼ症候群を呈する一次性膜

性腎症に推奨される治療は何か？  
(リツキシマブの推奨も含める) 
 
RPGN： 
CQ1:ANCA 関連 RPGN の初期治療におけるグル

ココルチコイドの併用薬としてリツキシマブと

シクロフォスファミドのいずれが推奨される

か？ 
CQ2：ANCA 関連 RPGN の初期治療におけるグ

ルココルチコイド+リツキシマブまたはシクロフ

ォスファミドを用いる場合、GC の通常レジメン

と減量レジメンのいずれが推奨されるか？ 
CQ3:ANCA 関連 RPGN の初期治療でリツキシマ

ブまたはシクロフォスファミドと併用するのは、

高用量グルココルチコイドとアバコパンのいず

れが推奨されるか？ 
CQ4-1:ANCA 関連 RPGN の初期治療においてグ

ルココルチコイドとシクロホスファミドに加え

て、静注ステロイドパルス療法と血漿交換療法は

どちらが推奨されるか？ 
CQ4-2：ANCA 関連 RPGN の初期治療において

グルココルチコイド(経口＋パルス)とシクロフォ

スファミドまたはリツキシマブに、血漿交換療法

を加えることは推奨されるか？ 
CQ5：ANCA 関連 RPGN の維持治療におけるグ

ルココルチコイドの併用薬としてリツキシマブ

とアザチオプリンのいずれが推奨されるか？ 
 
PKD： 
CQ1:ADPKD 患者に意図的な飲水量増加は推奨

されるか？ 
CQ2： ADPKD 患者にカロリー制限食は推奨さ

れるか？ 
CQ3:高血圧を伴う ADPKD 患者に厳格な降圧治

療は推奨されるか？ 
CQ4:ADPKD の治療にトルバプタンは推奨され

るか？ 
CQ5: ADPKD 患者に対する脳動脈瘤のスクリー

ニングは推奨されるか？ 
CQ6:PKD 患者に(PKD1/2)遺伝学的検査は推奨

されるか？ 
現在、上記ＣＱについて、次年度に向けてＳＲに

着手している。 
 
Ｄ．考察 
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アンケート調査およびリアルワールドＤＢ解

析から明らかとなった、ガイドライン 2026 の改

訂における課題は以下の通りである。 
IgA 腎症：血尿の重要性は認識されているが、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。近年、

日本から血尿の重要性を示唆する論文が報告さ

れており、次回のガイドラインには何らかの推奨

を出す予定である。 
ネフローゼ症候群：一次性膜性腎症の初回治療に

関して、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。

この guideline-practice gap を最小化すべく、双

方からのすり合わせが必要である。 
RPGN：その希少性に起因する診療経験の不足が

迅速かつ徹底した治療を妨げる要因となり、免疫

抑制薬、生物製剤の投与割合および血漿交換の併

用割合が低率となっている可能性がある。何らか

の推奨遵守率を向上させる方策が必要である。 
PKD: 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％と増加傾向であるが、

十分とは言えない。何らかの遵守率を向上させる

方策を取る必要がある。 
以上の課題について配慮しつつ、新たなエビデン

スを含む SR の結果、および疫学研究班の最新治

験を踏まえてガイドライン 2026 の改訂に取り組

む必要がある。 
 
Ｅ．結論 
アンケート調査およびリアルワールド DB 研究の

結果から、難治性腎疾患に対するガイドラインの

発信は一定の成果を挙げていることが示唆され

る一、guideline-practice gap の存在などの課題

が認められた。この gap を最小化するようガイド

ライン 2026 の改訂を進める必要がある。 
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