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研究要旨：法制化後の平成17年度小児慢性特定疾患治療研究事業に登録されたが、18年度に

非継続であった膠原病1,551人の経過を調査した。17年度に登録された医療機関に対して、21年

度に質問紙調査を行い、返送数964通、回収率62.2％であった。非継続となった理由は、制度上の

理由67.2％、家族の都合14.4％、経過が順調9.4％を合わせると91.0％であり、当該事業が医療

費助成制度としてほぼ適正に運営されていることを示していた。しかし、経過が再燃または悪化し

たにもかかわらず再申請していなかった患者の多くは年齢が対象外との理由であったので、20歳以

上の患者への何らかの医療費助成が望まれる。疾患名の変更はなく、電子データ上の多くの疾患名

は正確なものと考えられる。そして、死亡症例の報告数は、人口動態統計での死亡数と近似してい

たので、非継続症例の経過を全国レベルで把握できたと考えられる。発症から死亡に至る経過が判

明したので、その経過を少しでも回避できるような医療、また生活指導が望まれる。
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A.研究目的

小児慢性特定疾患治療研究事業（以下、小

慢事業）では、治癒、死亡等で受給資格がな

くなり医療受診券が返還される場合、受給者

の転帰（治癒、死亡、他都道府県市転出等を

含む中止）を各実施主体において小慢事業台
帳に記入することになっているが1)、そうし

たデータの全国集計は行われていない。その

ため、申請書が提出されなくなった症例の経

過が不明である。また、電子データによる厚

生労働省への報告に不備が存在する可能性も

ある。

そこで、昨年度は小慢事業（慢性腎疾患、

慢性呼吸器疾患、糖尿病、慢性消化器疾患）

の非継続症例の経過に関する質問紙調査を全

国レベルで行った2)。今年度は、それに引き

続き小慢事業（膠原病）に関して同様の質問

紙調査を行った。

B.対象と方法

対象者は、17年度小慢事業の膠原病登録時

に研究の資料にすることに同意を得られた方

で、17年度に登録されたが18年度に登録され

なかった1,551人であった。

18年度小慢事業の医療意見書に関する厚生

労働省への電子データによる報告は、全国99

か所の実施主体のうち21年6月までに、93か
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所の実施主体から行われた。そのうち17年度

に医療機関名が報告された82か所の実施主体

の症例を対象とした。

個人情報保護のため氏名、住所、生年月日

等は自動的に削除された電子データを用いた。

小慢事業の電子データを年度ごとに順次入力

すると、当該年度の前年度に登録されたが当

該年度に登録されなかった症例を自動的に抽

出する症例情報データベースシステムを用い

て対象者を選定した3)。

対象者に関する医療機関への調査内容は、

「調査時点の症例の経過」、「死亡した症例

は、死亡年月、死因と経過」、「調査時点で

小慢事業への申請の有無」、「申請した場合

は、申請疾患名、受給者番号、申請した実施

主体」、「申請しなかった場合は、対象外と

なった理由」であった。

調査票は、医療機関宛に21年6月に発送し、

22年2月末までに返送された内容を集計解析

した。そして、国立成育医療センターのサー

バー内に構築された症例情報データベースシ

ステムに入力・保存されている10～18年度小

慢事業の電子データと共に患児の経過をまと

めた3)。

表1平成17年度小慢事業に登録された

「膠原病」全体としての経過

1）平成17年度小慢事業に登録され、18年度

に非継続となった症例（表2も同様）

2）平成17年度、18年度ともに小慢事業に登

録された継続症例（表2も同様）

表2平成17年度小慢事業に登録された

「膠原病」個々の疾患の経過

C.結果

返送数は、964通（回収率62.2％）、該当者

なし等ほとんど無記入の無効回答を除き、有

効回答例は953人（有効回答率61．4％）であ

った。

昨年度の調査では、4疾患群合わせた返送数

2913通（回収率61.7%)、有効回答例は2838

人（有効回答率60.1％）であったので、今回

の調査では若干増加していた2)。
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3，18年度非継続であったものの、21年度調

査時点で小慢事業に申請していた症例

平成18年度小慢事業として厚生労働省へ報

告された電子データでは非継続とされたもの

の、21年度小慢事業には申請されていた症例

は68人（有効回答者の7．1％）であった。ま

た、他の疾患群と異なり、全員が17年度小慢

事業と同様の疾患名で申請していた。

受給者番号を17年度小慢事業の電子データ

と比較すると、一致症例40人、不一致16人、

不明12人であった。不一致と不明の28人中、

実施主体番号は19人が同じで、8人が異なり、

1人が不明であった。

4，小慢事業に申請しなかった理由

現場でも小慢事業に継続申請しなかった症

例は、死亡した9人を除き876人で、その理

由が記載されていたのは817人であった。そ

の内訳は、年齢が対象外：91人(11.1%)、

疾患の対象基準外：458人（56.1％）、転院：

82人（10.0％）、転科：2人（0.2％）、治療

を中断：60人（7.3％、治癒20人、寛解20人、

軽快6人、不変1人、経過が不明13人）、他

の医療費助成制度を利用：20人（2.4％）、未

受診：66人（8.1％、寛解3人、軽快7人、不

変6人、経過が不明50人）、治癒または寛解

:21人(2.6%)、家族の希望10人(1.2%)、

申請し忘れ3人（0.4％）、海外居住：4人（

0.5％）であった。

小慢事業に継続申請しなかった理由は、疾

患の対象基準外、年齢が対象外等、制度その

ものによる理由が549人（67.2％）と多かっ

た。次いで転院、乳幼児医療費助成制度など

他の医療費助成制度を利用、親の希望、海外

居住等、家族の都合による理由が118人(14.

4％）を占めていた。その他、治癒、寛解、軽

快など経過が順調になったとの理由は77人

（9.4％）であった。問題となる可能性のある

未受診、治療を中断し経過が不明との回答は

63人（7.7％）と少なかった。

経過が再燃または悪化とされた20人中、5

人は再申請し、9人は年齢が対象外、4人が転

体の患児の経過、表2は10人以上回答のあっ

た疾患の患児の経過である。

膠原病全体、また、川崎病性冠動脈病変の

非継続症例は「軽快」「治癒」「寛解」の順

に多く、継続症例は「不変」「軽快」の順で

あった。継続症例ではほとんど把握できなか

った「治癒」と「死亡」例の報告が非継続症

例の調査により得られた。若年性特発性関節

炎を含む若年性関節リウマチ、またスチーブ

ンス・ジョンソン症候群でも同様、非継続症

例は「寛解」「治癒」「軽快」が多く、継続

症例は「不変」「軽快」が多かった。

2，死亡症例の発症から死亡までの経過

「膠原病」の死亡9症例に関して、疾患名

と死亡に至る経過を表3に示す。多い順に、

若年性関節リウマチ4人、若年性特発性関節

炎2人、川崎病性冠動脈病変2人、スチーブ

ンス・ジョンソン症候群1人であった。

川崎病性冠動脈病変の7)、及びスチーブン

ス・ジョンソン症候群の9)を除けば、原疾患

または治療に何らか関連した要因によって亡

くなっていた。
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表3「膠原病」の死亡9症例の経過

最終登録時疾患名

死亡者数／ 死亡時の年齢と性別：発病から死亡に至る経過
有効回答者数

1～4）若年性関節 1)12か月女児:11か月時に発病、全身型、ﾘｳﾏﾄｲﾄ゙ 因子陰性、非ｽﾃﾛｲﾄ゙ 系抗
リウマチ 炎症薬、ｽﾃﾛｲﾄ゙ 薬にて治療中、血球貧食ﾘﾝﾊ゚ 組織球症にて死亡
4／318人 2）2歳11か月女児：1歳5か月時に発病、全身型、ﾘｳﾏﾄｲﾄ゙ 因子陽性、ステロイ

ﾄﾞ薬、免疫抑制薬で治療し軽快していたが、腸炎、DIC，循環不全にて死亡

3）4歳女児：2歳時に発病、全身型、ﾘｳﾏﾄｲﾄ゙ 因子陰性、ｽﾃﾛｲﾄ゙ 薬、免疫抑制
薬、抗凝固療法で治療、当初寛解するも悪化して死亡

4)19歳女児:14歳で発病、全身型、ﾘｳﾏﾄｲﾄ゙ 因子陽性、非ｽﾃﾛｲﾄ゙ 系抗炎症

5～6）若年性特発
薬、ｽﾃﾛｲﾄ゙ 薬で治療し軽快していたが、ﾜー ﾌｧﾘﾝ内服中に机から転落して死亡

5）10歳女児:1歳時に発病、病型不明、ﾘｳﾏﾄｲﾄ゙ 因子陰性、ｽﾃﾛｲﾄ゙ 薬の治療
性関節炎 にて軽快していたが、EBｳｲﾙｽ関連ﾘﾝﾊ゚ 腫にて死亡

2／13人

7～8）川崎病性

冠動脈病変

2／594人

6)19歳女児:6歳時に発病、全身型、ｽﾃﾛｲﾄ゙ 薬、免疫抑制薬で治療し軽快し
ていたが、19歳で再発、免疫調整薬に変更するも敗血症にて死亡

7）7か月男児：生後5か月で川崎病にて入院、11日目に退院、ｱｽﾋ゚ ﾘﾝ服用中
13日目にけいれん発症、その2週間後、急性壊死性脳症にて死亡、原因不明
8）1歳10か月女児:1歳3か月時に発病、巨大冠動脈瘤あり抗凝固療法にて
軽快していたが、心筋梗塞による心不全にて死亡

9）ｽﾁー ﾌ゙ﾝｽ･ｼ゙ｮﾝｿﾝ 9）23歳男児：10歳で発病、眼症状はあるもののほとんど無治療で、経過は
症候群1/11人 不変であったが、肺炎による呼吸不全で死亡

院、また、疾患の対象基準外と親の希望とが

各1人であった。

D.考察

今回の調査では、全体として回収率、有効

回答率ともに62％前後となったことは、全国

の医療機関関係者の協力のおかげである。ま

た、同時に小慢事業に登録されなくなった症

例の経過を把握することの大切さ、関心の高

さを示している。

非継続となった理由として、制度上の理由

67.2％、家族の都合14.4％、経過が順調9.4

％を合わせると91．0％であり、小慢事業が医

療費助成制度としてほぼ適正に運営されてい

ることを示している。

しかし、経過が再燃または悪化とされたも

のの、小慢事業に再申請していなかった15人

中、9人は年齢が対象外となっていた。20歳

以上のキャリーオーバー患者にも何らかの医

療費助成が望まれる。

18年度非継続であったものの、今回の調査

で小慢事業に申請していた症例の割合は7.1％

であり、昨年度調査した他の4疾患群の14～

47％と比べて少なかった2)。年月を経たこと

と共に、疾患特有の状況によると推測される。

また、疾患名の明らかな変更はなく、電子デ

ータ上の疾患名は正確なものと考えられる。

全国82／99の実施主体に登録された症例か

ら61.4%の有効回答を得られたので、全国の

症例の約半数を1～3年間把握した結果である。

平成18～20年の人口動態統計によれば、若年

性関節炎による死亡はO～4歳3人、15～19歳

3人、心筋梗塞による死亡は0～4歳2人、5～

9歳2人であった4)。死亡統計上の分類が小慢

事業での登録内容と異なるので、厳密な比較

はできないが、ほぼ同等の人数を把握できた

と推測される。膠原病のある子どもの死亡に

至る経過を全国レベルで把握できたので、若

年性特発性関節炎等の治療、また経過観察の

際の参考になると期待される。

lか所の医療機関で同じような経過をたどっ

て亡くなる慢性疾患児を経験することが少な

くなっている。そこで、死亡症例をその後の

医療に生かすことが難しい。今回の調査では、
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全国レベルでその状況を把握できたので、今

後の小児医療の現場で役立つ資料となること

が期待される。

E.結論

1）小慢事業に登録されなくなった症例の

経過を把握することの大切さが今回の調査で

示され、小慢事業が医療費助成制度としてほ

ぼ適正に運営されていることが確認された。

2）しかし、経過が再燃または悪化したに

もかかわらず再申請していなかった患者の多

くは年齢が対象外との理由であったので、20

歳以上の患者への何らかの医療費助成が望ま

れる。

3）膠原病での死亡症例の報告数は、人口

動態統計での死亡数と近似していた。今回の

調査により非継続症例の経過を全国レベルで

把握できたと考えられる。

4）9人の死亡症例の報告があり、発症から

死亡に至る経過が判明した。その経過を少し

でも回避できるような医療、また生活指導が

望まれる。
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