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研究要旨 
若年性特発性関節炎（JIA）は関節炎を中心とした不可逆的臓器障害を来す慢性炎症性の全身疾患である。

患児の多くは成人以降も治療を必要とし、関節障害や治療による日常生活・社会生活に影響する。また、成

長期にある小児において慢性炎症そのものや治療が身体・心理・精神発達に及ぼす影響や、就学・就職・生

殖に及ぼす影響を考慮する必要があり、成人診療科や臓器別診療科、泌尿生殖器科との連携やメディカルス

タッフのサポートも重要となる。 

本研究班では、移行期 JIA 患者を中心に、各ライフステージに応じた疾患・治療管理を目指す。具体的に

は、「レジストリ制度を利用した本邦 JIA 患者の実態調査」「医師ならびにメディカルスタッフによる患者診

療支援」「患者・家族に対する直接的な診療支援」を 3 本軸とし、JIA 患者の生物学的製剤の適正使用を中

心とした標準的診療体制の構築を目指す。 

 

A.研究目的 

若年性特発性関節炎（JIA）は関節炎や全身性炎症
に来す原因不明の慢性炎症性疾患である。関節や目
などの臓器障害や、二次性の血球貪食症候群など重
篤な合併症を引き起こし、時に不可逆的な関節破壊
や致死的な経過をたどる。グルココルチコイドや免
疫抑制薬、生物学的製剤により疾患コントロールは
改善したものの、3 分の 2 は 20 歳を超えても治療を
必要とし、さらにそのうち 3 分の 2 は疾患活動性が
持続している。身体的・心理的発達段階において疾
患そのものや治療が患児に及ぼす影響は大きく、低
身長・思春期発来遅延・骨粗鬆症・自己肯定感の低
さやうつ傾向などが問題となる。就学・就職への影
響も大きく、治療による感染症などへの注意や、妊
孕性への配慮も必要で、日常生活・人生設計を考え

るうえで疾患・治療との調整が重要である。本研究
班では、成人移行期を中心に各ライフステージに応
じて、JIA 患者に対する生物学的製剤の適正使用な
らびに標準的疾患・治療管理のためのガイドや患者
向け冊子を作成する。 

 

B.研究方法 
本研究班では、「レジストリ制度を利用した本邦

JIA 患者の実態調査」「医師ならびにメディカルスタ
ッフによる患者診療支援のためのツール作成」「患
者・家族に対する直接的な診療支援のためのツール
作成」を 3本軸としている。 
１）本邦 JIA 患者の実態調査（レジストリチーム）：
以前、小児リウマチ性疾患を扱った厚労研究班（平
成 26-27 年度、若年性特発性関節炎を主とした小児
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リウマチ性疾患の診断基準・重症度分類の標準化と
エビデンスに基づいた診療ガイドラインの策定に
関する研究）で JIA の疫学調査を行った。この調査
を 初 年 度 と し て 大 規 模 JIA デ ー タ ベ ー ス
Children’s version of NinJa: CoNinJa を立ち上
げた。これは全国の小児リウマチ専門施設から約
760 人の JIA 患者データが登録されており、疾患活
動性・治療・合併症・臓器障害など専門的かつ詳細
なデータが入力されている。一方、医療助成制度と
して小児慢性特定疾病制度（小慢）があり、JIA を
含む小児リウマチ性疾患患者の医療意見書の内容
が毎年データ登録されている。これは一般小児科医
も申請するもので、日本のプライマリ診療を反映す
るビッグデータである。本研究ではこの２つのデー
タリンケージを行うことで、我が国における JIA 診
療ならびに患者の状況について実態を調査する。 
2) 医師ならびにメディカルスタッフによる患者診
療支援のためのツール作成（手引きチーム）：2015 年
度に、日本リウマチ学会から「若年性特発性関節炎
初期診療の手引き 2015」が出版された。7 年経過し
たことから、本研究班ではこの手引きの検証・改訂
を行う。なお、現在厚労研究班「自己免疫疾患研究
班」では GRADE 法に基づく JIA ガイドラインを作成
中であり、上記改訂版手引きと合わせて発刊するこ
とを目標とする。また、移行期JIA患者においては、
親を中心とする受診から患者本人を中心とする受
診にスムーズに移行することが重要である。そのた
めには医師のみならず看護師、薬剤師などメディカ
ルスタッフによる集約的な移行期医療支援が必要
となる。そのため、メディカルスタッフに向けた JIA
患者診療のための手引き作成を行う。 
3) 患者・家族に対する直接的な診療支援のための
ツール作成（Q&A チーム）：JIA 患者が生物学的製剤
の適正使用を中心とした標準的かつ最適な治療・医
療をうけるにあたって、患者本人・家族自身がその
診療体制・方針を理解し、同意を得ていく必要があ
る。本研究班では、Q&A 集という患者・家族の疑問
に答える形での診療支援ツール作成を行う。なお、
質問原案作成にあたっては患者会であるJIAの子を
もつ親の会「あすなろ会」の協力を得た。 
（倫理面への配慮） 
1)「人を対象とする医学系研究に関する倫理指

針」に則して、研究を行う。研究内容は、研究代

表者および分担研究者の施設での倫理審査の承認

後、診療録の後方視学的解析を行う。各施設のホ

ームページに掲載したり、院内に貼付するポスタ

ーに記載する等して倫理的配慮を行っていく。 

2)個人情報の保護に関する法律（平成15 年5 月法

律第57 号）第50 条の規定に沿い、得られた患者

の情報は外部に一切漏れないように厳重に管理す

る。研究結果の公表に際しては、個人の特定が不

可能であるよう配慮する。 

 

C.研究結果 
1) レジストリチーム：本年度は、CoNinJa データ

管理部署（国立病院機構相模原病院）担当者と、レ

ジストリ業務引継ぎ、小慢データとのリンケージ可

能かどうかの検討、小慢データを使用した研究の申

請ならびに倫理申請の準備を行った。 

2) 手引きチーム：本年度は、CQ の作成と回答執筆

担当者の選定を行った。CQ 作成ならびに回答執筆

にあたっては、看護師、薬剤師、理学療法士、栄養

士など多職種の方々を執筆協力者とし、連携を図っ

た。 

3) Ｑ＆Ａチーム：本年度は、あすなろ会に質問原

案を依頼、チーム内でブラッシュアップ、執筆担当

者の選定を行った。執筆にあたっては小児科医、内

科医、整形外科医など移行期を意識した記載を行う

よう複数科に執筆者を依頼した。 

 

D.考察  
レジストリ継続性の問題は、入力の煩雑さ、レジス

トリ登録方法、入力担当者の異動、患者の転出入、

入力要請管理、入力データのクリーニングなど課題

が多い。小慢データは上記のいくつかがクリアされ

ている事から、小規模精密データとリンケージ・突

合する事で、より精度の高いビッグデータが得られ

る可能性を秘めている。 

これまで JIA など小児リウマチ性疾患に対するメデ

ィカルスタッフ向け手引きは作成されていなかっ

た。今回、多職種の執筆協力者と質問案について協

議を行う中で、診察室では語られない種々の質問・

誤解を各部署で対応している事が判明した。メディ

カルスタッフ向け手引きは医師にとっても汎用性の

高い内容になると確信している。 

同じく、患者・家族向けのＱ＆Ａ集はこれまで作成

されていなかった。家族会からの質問原案の内容

は、疾患総論から日常生活、次世代への影響まで幅

広い内容で、患者・家族が普段抱えている疑問や不

安は非常に大きい事が分かった。さらに新型コロナ

感染症が出現して以降、高まりと深まりを見せてい

る。患者会からの期待も大きく、非常に意義深い活

動内容であると考える。 

 

E.結論 
2023 年度は１）小慢データの入手と解析、CoNinJa
５年目のデータ入手と解析、２）メディカルスタッ
フ向け手引きの発刊、初期診療の手引き改訂作業、
３）患者・家族向け Q&A 集の発刊、をそれぞれ予定
している。 
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H.知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

1. 特許取得 
該当なし 

2. 実用新案登録 
該当なし 

3. その他 
作成したガイド・患者向け冊子の著作権・出版権

は本研究班が所有する。ただし、研究班終了後は上

記を学会等に譲渡する予定である。 
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研究要旨 
本研究では、小児から成人への移行期医療の成功、ライフステージに合わせた免疫抑制薬、生物学的製剤等の

適正使用を目指し、世界初となる小児全身性エリテマトーデス診療ガイドラインの作成・完成を目指している。

その基礎となる、日本人小児 SLE 患者における全身性エリテマトーデス分類基準の妥当性に関する検討および小

児・成人期 SLE の臨床像の異同に関する検討を開始した。  

 

A.研究目的 

全身性エリテマトーデス（systemic lupus 

erythematosus: SLE）は、主として獲得免疫系の異

常を背景とし、自己抗体の産生と多彩な臓器病変を

特徴とする全身性自己免疫性疾患である。SLE にお

いては、免疫抑制薬や生物学的製剤等による治療の

進歩により、臓器障害の進行を抑え、成人期へと移

行できる症例が年々増加している。小児患者と成人

患者の臨床像は基本的には類似してものの、一方で

小児に特徴的な症候・所見も多く、小児と成人で免

疫抑制薬や生物学的製剤等の使用法も異なってい

る。小児から成人への移行期医療を成功させるため

には、小児と成人の臨床像の相違点を十分理解して

診療することが必須となるが、まだその知見や情報

は限られている状況である。 

SLE の診断は、成人においては、EULAR/ACR 分類基

準 、 SLICC Systemic Lupus International 

Collaborating Clinics (SLICC)分類基準を参考に、

臨床症候と検査所見から総合的に行われる。しかし

ながら、小児 SLE 患者の臨床像は成人と異なること

から、診断感度が成人と比し劣ることが判明し、わ

が国では 1985 年に厚生省研究班によって作成され

た小児 SLE 診断の手引きが広く用いられている。

EULAR/ACR 分類基準は 2019 年に改訂され、その中で

抗核抗体 80 倍以上が診断の必須項目となった。し

かしながら小児においては、標準法として採用され

ているHEP細胞を用いた免疫蛍光抗体法では蛍光感

度が高く、80 倍程度の力価を示す健康小児が 20％

近く存在するため、抗核抗体が 160 倍程度の低力価

の場合、その判断は慎重に行う必要があるほか、80

倍に満たないもののその他の症状、検査所見から

SLE と診断される場合も多く、EULAR/ACR2019 分類

基準が、日本人小児 SLE 患者の診断に有用であるか

否かは依然不明である。 

そこで本研究では、これらの問題点の解決および

ライフステージに合わせた免疫抑制薬、生物学的製

剤等の適正使用を目指し、日本小児リウマチ学会の

レジストリある PRICURE データ、小児慢性特定疾病

児童データおよび指定難病データを用いて臨床情

報を収集し、日本人小児 SLE 患者の臨床的特徴およ

び小児期と成人期での臨床像の異同を明らかにす

ることを目的とする。さらに EULAR/ACR2019 分類基

準の妥当性を、現在用いられている小児 SLE 診断の

手引き、SLICC 分類基準と比較検討することにより

検証する。 
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さらにこれらの基礎データを踏まえ、小児リウ

マチ医のみならず、小児腎臓科、小児神経科、小

児血液科、小児皮膚科、小児眼科、成人リウマチ

科医が連携して、世界初となる小児 SLE 診療ガイ

ドラインの作成を行う。 

 

B.研究方法 

（1） 日本人小児 SLE 患者における全身性エリテ

マトーデス分類基準の妥当性に関する検討 

日本小児リウマチ学会が管理する小児リウマチ

性疾患登録（レジストリ）研究 PRICURE データベー

スに登録された日本人小児SLE患者の臨床データを

用いて疫学調査を行い、日本人小児 SLE 患者の臨床

的特徴を明らかにするとともに、EULAR/ACR2019 分

類基準での感度、特異度を評価し、その妥当性を現

在用いられている小児 SLE 診断の手引き、SLICC 分

類基準と比較検討することにより検証する。 

 

（2）小児・成人期 SLE の臨床像の異同に関する検

討 

厚生労働省の小児慢性特定疾病児童等データベ

ースおよび指定難病患者データベースに登録され

た JIA および SLE 患者の臨床データを用いて、JIA

および SLE の有病率、発症年齢、性差、臨床症状、

検査所見の特徴、治療法、予後などの疫学調査を行

い、JIA および SLE の小児期と成人期での臨床像の

異同を明らかにする。 

 

（3）小児 SLE 診療ガイドラインの作成 

小児リウマチ、小児腎臓、小児神経、小児血液、

小児皮膚、小児眼科、成人リウマチ科の専門医によ

り、Minds に準拠して、エビデンスの検索、システ

マティックレビュー、エビデンス評価を行い、小児

SLE に関するクリニカルクエスチョンに関する推奨

とその強さを決定し、ガイドラインとして出版する。 
 
（倫理面への配慮） 
1）本研究は人を対象とする生命科学・医学系研究に

関する倫理指針（令和３年３月２３日）に従って実

施する。研究内容は、各施設での倫理審査の承認を

得たうえ行う。各施設で貼付するポスターに記載す

る等して倫理的配慮を行う。 

2)個人情報の保護に関する法律（平成15 年5 月法

律第57 号）第50 条の規定に沿い、得られた患者の

情報は外部に一切漏れないように厳重に管理する。 
 
C.研究結果 
（1） 日本人小児 SLE 患者における全身性エリテ

マトーデス分類基準の妥当性に関する検討 

日本人小児SLE患者の臨床的特徴を明らかにす

るため、2016 年 4 月から 2021 年 12 月までに

PRICURE データベースに登録された日本人小児

SLE 患者の臨床データを用いて、SLE の有病率、

発症年齢、性差、臨床症状の特徴（全身症状、血

球数、精神神経症状、皮膚粘膜症状、漿膜炎、筋

骨格症状、腎症状、抗リン脂質抗体の陽性率、補

体価、自己抗体：抗核抗体、抗 ds-DNA 抗体、抗 Sm

抗体）、治療法、予後に関する調査を実施中である。

さらにEULAR/ACR2019分類基準の妥当性について、

小児 SLE 診断の手引き、SLICC 分類基準との比較

検討を行っている。 

 

（2）小児・成人期 SLE の臨床像の異同に関する検

討 

厚生労働省の小児慢性特定疾病児童等データベ

ースおよび指定難病患者データベースに登録され

たJIAおよび SLE患者の臨床データの使用に関して

申請を行っている。 

 

（3）小児 SLE 診療ガイドラインの作成 

 ガイドライン作成委員会を組織し、現在スコープ

の作成を進めている。 

 

D.考察  
小児から成人への移行期医療の成功のためには、

小児と成人の臨床像の相違点を十分理解して診療す

ることが重要である。しかしながら今までに日本人

小児を対象とした SLE 症例の臨床像の関する疫学研

究は少なく、その知見や情報は限られている。現在

進めている 3 つのレジストリ情報を統合し、日本人

小児 SLE 患者の臨床的特徴、成人との差異を明らか

にする本研究は SLE の移行期医療の礎となるとも

に、適切な提言を与えることができると考えられ

る。さらに、ライフステージに合わせた免疫抑制

薬、生物学的製剤等の適正使用のために小児 SLE 診

療の手引きをより発展させて診療ガイドラインの作

成が望まれており、得られた結果を基礎に領域横断

的なガイドラインの作成を目指したい。 

 

E.結論 
本年度は、世界初となる小児 SLE 診療ガイドライ

ンの作成に向けたスコープ作成作業とともに、その

基礎となる日本人小児 SLE 患者における全身性エリ

テマトーデス分類基準の妥当性に関する検討および

小児・成人期 SLE の臨床像の異同に関する検討を開

始した。 
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F.健康危険情報 
なし 

 

G.研究発表 

1.論文発表 
該当なし 

2.学会発表 
該当なし 

 

H.知的財産権の出願・登録状況 

（予定を含む） 

1. 特許取得 
該当なし 

2. 実用新案登録 
該当なし 

3. その他 
該当なし 




