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研究要旨  
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
的として、7 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、抗糸球体基底膜腎炎、一
次性ネフローゼ症候群、一次性膜性増殖性糸球体腎炎、紫斑病性腎炎)、および腎疾患の小児・成人移行医療につ
いて、診療ガイドライン等の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のた
め、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
発をすすめた。指定難病臨床調査個人票データを活用した診断・重症度分類の検証も進めた。その結果、診療ガイドラ
インの改訂、医療者および患者への普及・啓発、診療体制の整備、多くの二次研究の基盤整備･充実等の成果が期待
される。 

Ａ．研究目的 
難治性疾患政策研究班との連携をとり、指定難病に

定められている腎障害患者の腎疾患対策を推進する。
特に診療レベルの向上と均霑化を進める 
 
Ｂ．研究方法 

IgA 腎症、ネフローゼ症候群、急速進行性糸球体腎
炎（全身性血管炎を含む）、多発性嚢胞腎、全身性
エリテマトーデスに伴うループス腎炎を対象として指定難病
臨床調査個人票データを活用した診断・重症度分類の
検証および、クリニカルインジケータ調査を行った。 
腎臓病総合レジストリ（J-KDR/J-RBR）では、登録

された腎臓病患者約４万例の追跡及び今後の追加登
録（腎生検施行例年間 4,000例）を進め、IgA腎症、
ネフローゼ症候群、急速進行性糸球体腎炎、多発性嚢
胞腎、移行医療の 5 つのワーキンググループの個別研究
を関連学会と連携して推進した。 

2020年版ガイドラインに関するアンケート調査を行った。 
Ｃ．研究結果 
IgA 腎症、ネフローゼ症候群、急速進行性糸球体腎炎
（全身性血管炎を含む）、多発性嚢胞腎、全身性エリ
テマトーデスに伴うループス腎炎を対象として指定難病臨
床調査個人票データを活用した診断・重症度分類の検

証および、クリニカルインジケータ調査を行い、論文も報告
した（論文 3, 5, 6)。「深層学習を応用した難治性腎
疾患の階層化に関する研究」に着手し、論文を報告して
いる。 
腎臓病総合レジストリ（J-KDR/J-RBR）では、登録さ
れた腎臓病患者約４万例の追跡及び今後の追加登録
（腎生検施行例年間 4,000 例）を進め、IgA 腎症、
ネフローゼ症候群、急速進行性糸球体腎炎、多発性嚢
胞腎、移行医療の 5 つのワーキンググループの個別研究
を関連学会と連携して推進している。J-RBR を用いた臨
床データおよび病理組織学的診断の疫学的解析を報告
した（論文 7）。新 J-RBR については、腎病理組織の
バーチャルスライド登録が可能となっている。 
2020 年版ガイドラインに関するアンケート調査も報告し
た（論文1, 2)。現在、このガイドラインの改訂を進めてい
る。並行して 2014年版および 2017年版と継続して採
用された推奨に関して、J-CKD-DB および J-CKD-
DBExを用いたプロセス、アウトカム調査用のQIを作成し
ている。 
本研究全体の取り組みと成果については、ホームページに
て 、 医 療 者 、 患 者 に 向 け て 発 信 し て い る
(https://www.nanbyou-jin.jp/)。 
 

54



Ｄ．考察 
難治性腎疾患に関する国民の認識と診療の均霑化

が進んだと考えられる。アンケート調査の結果を次回の難
治性腎疾患ガイドラインの改訂に活かせると考える。 

Ｅ．結論 
難治性疾患政策研究事業との連携により、難病を原疾
患とする腎障害患者の診療が向上し、均霑化が進んだ。 
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２．学会発表 
なし 

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
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