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研究要旨：小児慢性特定疾患治療研究事業は、平成17年度に対象疾患の見直しや医療
意見書の充実が図られ新たな基準で開始された。特に、呼吸器疾患においては喘息の基

準が改定され、一方、新たに先天性ないしは重症の慢性呼吸器疾患が追加された。本年
度は変更後3年経過し、その影響を検討する目的で、平成16年の登録と平成17年度以

降における慢性呼吸器疾患の登録状況を調査した。また、新規に追加された慢性呼吸器
疾患の状況を検討した。その結果、新たに追加となった疾患分において、慢性肺疾患は
18.5から32.5%、気管狭窄症は13.8%から21%、さらに中枢性低換気症候群の割合も増

加してきている。一方で、気管支喘息は登録患者の減少だけでなく、割合も51%kら31%

へと減少している。また、これらの疾患が追加されたために、登録症例患者の年齢は、
全年齢層では2歳以下､特に0歳以下の症例の割合が増加していた。新たに追加された
疾患は、慢性で難治性の疾患であり、今まで全国的に統一された調査報告がなく、本事
業の有用性が明らかとなった。一方、喘息については、基準が大幅に変更されたため、

以前のデータとの比較については細心の注意が必要と思われた。

見出し語：小児慢性特定疾患、気管狭窄症、都道府県、頻度調査、重症度

A.研究目的

小児慢性特定疾患治療研究事業（小慢）

は、平成10年度から医療機関より提出さ

れた対象疾患の医療意見書に基づいて各

自治体で入力され、中央で集計・解析を

おこなっている。小児慢性特定疾患の登

録データは、全国的に同一の基準で行わ

れているため、本邦での小児慢性疾患の

疫学動態を解明する上で、非常に有用で

あると考えられる。一方、平成l7年度か

らは、対象疾患の見直しや医療意見書の

充実が図られ、新たな基準で開始された。

（1）見直しの基本的考え方

1）現行の小慢の対象疾患を基本として、

今日の医学的知見に基づき、必要最小限
の見直しを行う。

（2）対象疾患については、事業の趣旨

に鑑みて、慢性疾患であることを前提と

して、症状の重さ、治療にかかる費用並

びに他の公費負担の適応状況などを考慮

し、予算の範囲内で対象疾患の見直しを

行う。

（3）対象疾患ごとに認定基準を厚生労

働大臣告示で示す。

（2）対象者の認定基準の策定

対象者の認定基準の策定に当たっては、

重篤な慢性疾患の患者を基本として、支

援の必要性を考慮し、疾患の特性に合わ

せて、症状、検査値、治療内容などによ

る簡便な認定基準を策定した。

慢性呼吸器疾患の対象疾患としては、旧

制度において喘息と気管支拡張症であっ

たが、現行制度においては、アレルギー

性気管支炎、アレルギー性細気管支炎、

気管狭窄症、先天性中枢性低換気症候群、

先天性肺胞蛋白症、線毛機能不全症候群、

嚢胞性線維症、本態性肺へモジデローシ
ス、慢性肺疾患が追加された。
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一方、喘息に関しては、平成17年4月よ

り下記の基準で開始された。

1）3カ月3回以上の大発作がある場合

2)l年以内に意識障害を伴う大発作が

ある場合

3）治療で、人工呼吸管理または挿管を

行う場合

平成18年4月より、概ね1カ月以上長期

入院療法を行う場合が追加された。

今回、小児慢性特定疾患のうち慢性呼吸

器疾患に関して、平成16年度までの旧基

準と、平成17年度からの新基準による登

録症例を集計・解析して、その頻度なら

びに疾患の変化を比較検討することを目

的とした。

B.研究方法

1）平成10年度からの登録者の縦断的

解析と新制度に変更した平成17年

度から3年間の比較。

2）平成l7年度より新たに追加された

疾患群の登録状況

検討項目

1）登録者、新規登録者数

2）登録者の年齢構成

3）平成16年度以降の登録疾患別割合

4）平成17年度登録疾患の初発年齢

5）疾患個別調査(登録数､新規登録者、

特殊治療および経過）

C.研究結果

1）登録者の年次推移

登録患者数は、平成10年度より毎年約

8,000からl2,000人、また、平成l4年度

から3年間は約5,500人強と安定してい

た。新制度に変更となった平成l7年度以

降では、約3割の1600名に著減した（図

1）。

2）新規登録者の割合

平成l6年度において新規登録が35%前後

であったものが、平成17年度においては

60%となり、継続が30%と逆転した。しか

し､平成18年度以降は再び35%前後を推

移している。登録者の年齢では、平成17

年度以降、2歳未満、特に0歳での頻度

が増加していた。これらの結果は、喘息

の登録が減少したことと、気管狭窄症や

特発性中枢性無呼吸など新しく加わった

先天性疾患による影響が強いと考えられ

る。

3）疾患別登録頻度

平成16年度では、喘息の比率が99%をし

めていたが、平成17年度においては49%

と半減し、その後も緩やかに減少してい

た。一方、慢性肺疾患や気管狭窄症、中

枢性低換気症候群の登録患者が増加して

いた。

4）平成l7年度登録疾患の初発年齢

調査が終了している平成17年度における

疾患別初発年齢を検討すると、気管狭窄

症や先天性中枢性低換気症候群では先天

性疾患であるため初発は0歳が大半を占

めていた。一方、気管支喘息や肺へモジ

デロージスでは2歳未満が約半数であり、

肺へモジデロージスでは5歳未満が8割

を占めていた。

5）平成17年度の個別疾患調査結果

（1）気管支喘息

登録者数は平成16年では5225名であっ

たが、平成17年、18年ではそれぞれ849

名､648名と6分の1から8分の1へと著

明に減少した。一方、新規登録者の割合

は35-45％と著変なかった。特殊治療で

は、平成18年度以降に長期入院者の割合

が23％から43％と倍増し、これは制度の

変更によると考えられた。経過に関して

は、平成l6年では約半数が改善とあった

のに対し、平成l6年以降は不変(30%か

ら40％へ）あるいは悪化（5％から12%

へ）の割合が増加し、登録基準の変更に

よる重症患者の割合の増加が推測された。

（2）気管狭窄症

登録者数は平成17年、18年、l9年ではそ

れぞれ220名、286名、189名で、追加登録

となった平成17年度では80%が新規登録

であり、その後は40%、25%と低下し、

継続が増加した。治療では、適応基準に
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人工呼吸管理、酸素療法、気管切開、挿

管、中心静脈栄養のうち一つ以上を行う

場合とあるが、8割以上の患者で気管切

開が行われ、人工呼吸管理や長期入院管

理も20％程度みられた。経過では不変が

最多を占めていたが、改善もlO%程度に

見られた。

（3）中枢性低換気症候群

登録者数は平成l7年度以降、79名、89

名、65名であり、平成l7年度に新規登録

患者が多かった。治療としては、人工呼

吸器が68-78％と最多を占め、酸素療法

や気管切開も半数の患者で施行されてい

た。経過としてもほぼ全例で不変となっ

ていた。

（4）肺へモジデロージス

登録者数は平成l7年度以降、48名、44

名、l8名であった。平成l7年度以前は他

の疾患区分に分類されていたため平成l7

年度以降も継続者の割合が多数を占めた。

治療としては、薬物療法が主体であり、

ステロイド依存例は年度によりlO%-

40％と幅広かった｡経過としては､寛解、

改善が比較的多く、それぞれlO%、30%

を占めていた。

D.考察

平成17年度に小児慢性疾患の見直しが

なされ、慢性呼吸器疾患においては対象

疾患ならびに適応基準の大幅な改定がな

された｡その結果､平成16年度と比較し、

平成17年度以降では登録患者数が約3割

に減少し、特に喘息の登録患者数が6分

の1から8分の1へと著減していた。さ

らに、追加疾患により新規登録患者の割

合が増加した。登録年齢層も乳幼児の割

合が増加したことなど大きく様変わりし

た。登録のうち喘息の割合は平成16年度

では99%であったが、平成17年度におい

ては49%と減少し､追加疾患としては気管

狭窄症や慢性肺疾患が増加した。気管支

狭窄や中枢性低換気症候群では、適応基

準に人工呼吸管理､酸素療法､気管切開、

挿管、中心静脈栄養のうち一つ以上を行

う場合とあり重症者が登録されるように

なっているが、その頻度は、それぞれ200

名、80名前後であることが判明した。ま

た、これら両疾患では人工呼吸管理や気

管切開の占める割合が多く、経過も不変

が大半を占めた。

今回、検討する上での問題点としては、

登録に際して、種々の疾患名が用いられ

ている点がある。例えば、先天性中枢性

低換気症候群、中枢性低換気症候群、

Ondineで登録されている。また、呼吸器

疾患の登録書式が気管支喘息を基本にし

て作成されているため、新規に追加され

た疾患群には不向きな項目がある点（鼻

汁好酸球数、気道過敏性など）である。

さらには、非継続症例において死亡例が

比較的多く存在するが、それが拾い上げ

られていない点である。今後、これらの

改善を図っていけば、さらに充実したデ

ータにしていけると思われた。

小児慢性呼吸器疾患において、今回追加

された疾患群は重症でかつ難治性疾患で

あり、本研究事業のような同一基準での

全国調査はなく、貴重なデータとなりう

ると考えられ、今後とも継続していく意

義があると考えられた。

E.結論

平成17年の認定基準改定により喘息の登

録数が著減したが、平成18年に追加され

た基準により長期入院患者の割合が増加

した。これらのデータは、重症喘息児の

頻度を知る上で貴重なデータとなると思

われる。一方、新規に追加された小児慢

性呼吸器疾患は、重症かつ難治性疾患で

あるが、全国的な疫学調査は限定された

ものであり、本事業による疫学調査は、

実態を把握するうえで非常に貴重である

と考えられた。

F.知的財産権の出願・登録状況

1，特許取得

特になし

2，実用新案登録

特になし
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