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分担研究課題慢性消化器疾患の登録・評価・情報提供に関する研究

一法制化後の新規登録者数と胆道閉鎖症の発症率に関する研究

研究分担者松井陽国立成育医療センター病院長

研究要旨

平成17年度からの小児慢性特定疾患治療研究事業の法制化に伴い、慢性

消化器疾患群が新たに設けられ、17種の疾患項目が対象疾患になった。本

研究では新規登録者数を集計し、慢性消化器疾患の登録状況を明らかにした。

最も患者数の多かったのは胆道閉鎖症であった。平成17年の胆道閉鎖症の

発症率は出生一万人に1人であった。胆道閉鎖症の発症率は出生9000人に

1人という従来の報告データから考えると、法制化後、平成17年に生まれ

た患者がほとんど小慢に登録していると推測できる。しかし、地域別に検討

したところ、発症率のばらつきがあり、乳幼児医療費助成等の地域の政策が

小慢の登録人数に影響していると考えられるが、更なる検討が必要である。

研究協力者

顧艶紅(国立成育医療センター研究

所成育政策科学研究部流動研究員）

加藤忠明（国立成育医療センター研

究所成育政策科学研究部長）

A.研究目的

平成17年度からの小児慢性特定

疾患（小慢）研究事業（小慢事業）

の法制化に伴い、慢性消化器疾患群

が新たに設けられ、アラジール症候

群､肝硬変､肝内胆管異形成症候群、

肝内胆管拡張症､肝内胆管低形成(形

成不全）症、肝内胆管閉鎖症、原発

性硬化性胆管炎､ジルベール症候群、

進行性家族性胆汁うっ滞性肝硬変、

先天性肝線維症､先天性胆道拡張症、

胆道閉鎖症、デュビン・ジョンソン

症候群、門脈性冗進症、ローター症

候群、先天性微絨毛萎縮症と腸リン

パ管拡張症の17種の項目が対象疾

患になった。法制化前には「先天性

胆道閉鎖症」と「総胆道拡張症」と

いう登録名で消化器疾患の2疾患だ

けが小慢事業の先天性代謝異常の項

目に入っていた。1).2)

今回は法制化後の主な慢性消化器

疾患の年度別と実施主体別の新規登

録者状況を検討し、胆道閉鎖症の発

症率を推定することを目的にした。
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B・研究方法

平成20年10月までに提出された

小慢医療意見書の電子データに基づ

いて集計した。平成17年度から19

年度までの慢性消化器疾患における

主な11疾患の新規登録者数､及び平

成17年度から19年度までの各実施

主体における胆道閉鎖症の新規登録

者数を集計し、年次推移と胆道閉鎖

症の実施主体の分布、及び発症率を

検討した。

年間出生数のデータは、厚生労働

省統計情報部「人口動態統計」によ

る。

（倫理面への配慮）

小慢医療意見書の電子データには

患者の氏名､住所と電話等の個人識別

のできる情報は入っていない。また、

小慢意見書の記載内容を小慢事業の

研究に使用するに当たっては､小慢医

療意見書提出の際に､本人もしくは保

護者の同意を得ていた。従って、倫理

面で問題になることはない。

C.研究結果

1．法制化後主要慢性消化器疾患の

年度別の新規登録者数を表1に示す。

11疾患のうち、登録数が最も多いの

は胆道閉鎖症で、次は先天性胆道拡

張症であった。他疾患の3年間の登

録者数は1－37人であった。

2．法制化後胆道閉鎖症の年度別実

施主体別の新規登録者数を表2に示

す｡平成17年度の登録者数の多かっ

た地域(10人以上の登録者）は山形

県、埼玉県、東京都、山梨県、愛知

県、大阪府、奈良県、岡山県、広島

県と福岡県であった。

3．計765人の胆道閉鎖症の新規登

録者（表1）を出生年を用いて、グ

ループに分け、各出生年の胆道閉鎖

症の発症率を計算した。結果を表3

に示す。3）平成17年生まれの患者

の発症率は出生1万人に0．97人で

あった。

4．登録者数の多かった地域の平成

17年の胆道閉鎖症の発症率を計算

し、結果を表4に示す。大部分の地

域及び全体の発症率は出生一万人に

1人であった。しかし、山形県、山

梨県、愛知県と広島県の発症率は出

生一万人に約2人で、東京都、福岡

県と岡山県の発症率は出生一万人に

0.5人であった。

D、考察

新規登録者数を用いて、慢性消化

器疾患の登録状況を明らかにした。

最も患者数の多かったのは胆道閉鎖

症であった｡平成17年の胆道閉鎖症

の発症率は出生一万人に1人であっ

た。従来の研究では、胆道閉鎖症の

発症率は出生9000人に1人であった

4)ことから考えると、法制化後、平

成17年に生まれた患者がほとんど

小慢に登録していると推測できる。

しかし、地域別に検討したところ、

発症率のばらつきがあり、乳幼児医

療費助成等の各市町村等の政策が小

慢の登録人数に影響しているか更な
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る検討の必要がある。

E・結論

法制化後の新規登録者数から慢性

消化器疾患の登録状況および胆道閉

鎖症の発症率を把握できた。
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表1．法制化後主要慢性消化器疾患の新規登録者人数

ICDコード平成17年度平成18年度平成19年度平成17-19年度合計病名順番

1ジルベール症候群

2デュビン・ジョンソン症候群

3ローター型過ビリルビン血症

4進行性家族性胆汁うっ滞性肝硬変

5原発性硬化性胆管炎

6胆道閉鎖症

7先天性胆道拡張症

8先天性肝線維症

9アラジー ル症候群

10腸リンパ管拡張症

11先天性微絨毛萎縮症
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表2．法制化後各実施主体における年度別の胆道閉鎖症の年度別新規登録者数

年度（和暦）

コード自治主体平成17年 平 成 1 8 年 平 成 1 9 年 総 計
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三重県
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3 3岡山県 1613 21

広島県

山口県

徳島県

香川県

愛媛県

高知県

弱
３

拠
謁
一
鎚
諏
一
詔
調

劉
２

１
１

空
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１
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１
５
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2

1

1
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福岡県
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熊本県
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42
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2

4

I
大分県

宮崎県

鹿児島県

沖縄県
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仙台市
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画
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秋田市

郡山市
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富山市

金沢市
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瓢
蛇
兜
一
鍵
一
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卵
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兜
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帥
一
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４
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|’豊田市

堺市

姫路市
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岡山市

福山市
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マークしたところ：データ未提出
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表3．胆道閉鎖症の新規登録者の出生年度別の発症率

新規丑録者の
平成9年平成lO年平成11年平成12年平成13年平成14年平成15年平成16年平成17年平成18年総計

出生年

新規壁録者数

全国出生数

発症率

（出生万対）

292436273230333510394443

1019106651,20301471017706691,190.5471017006621015308551012306101,110072110062053010092,67411.477,080

0．2 40．200．310．230．270．260．290．320.970．860．39

表4．主な登録地域での胆道閉鎖症患者の発症率

小慢事業実施主体 平成17年の平成17年生まれの
発症率(出生万対）

出生数新規患者数
都道府県

北海道

山形県

埼玉県

東京都

山梨県

北海道、札幌市、旭川市、函館市

山形県

埼玉県、さいたま市、川越市

東京都

山梨県

愛知県、名古屋市、豊田市、豊橋市、

岡崎市

大阪府、大阪市、堺市、高槻市

奈良県、奈良市

岡山県、岡山市、倉敷市

広島県、広島市、福山市

福岡県、福岡市、北九州市

41,420

9,357

59,731

96,542

7,149

67,110

５
３
５
４
２

1．21

3．21

0．84

0．41

2．80

愛知県 13 1．94

大阪府

奈良県

岡山県

広島県

福岡県

合計

76，111

11,184

16，688

24，740

43,421

453,453

ｕ
ｌ
１
５
２
兜

l.45

0．89

0.60

2．02

0．46

1．15
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