
　近年，周産期・小児期医療の進歩により多くの子どもた
ちが救命されてきた一方で，原疾患自体や合併症を持ちな
がら思春期・成人期を迎える患者，いわゆる young adults 

with special health care needs（YASHCN） は確実に増加して
いる。現在，これらの患者には小児期医療においても成人
期医療においても，必ずしも適切な医療を提供できておら
ず，彼らの病態，合併症の年齢変化や身体的・人格的成熟
に即した医療を提供することが求められている1～3） 。
　移行期医療における主な問題点としては，①成人期医療
への移行に向けた患者教育，②成人診療科医師との連携，
③小児科医と成人診療科医師との連携，④妊娠，出産，遺
伝カウンセリングを含む生殖医療の蓄積，⑤知的障害，発
達障害を有する患者への対応の 5つがあげられる3）。
　現在，小児腎疾患領域においても，小児特発性ネフロー
ゼ症候群（nephrotic syndrome：NS）をはじめ，先天性腎尿路
異常（CAKUT），IgA腎症などの慢性糸球体腎炎，その他，
さまざまな慢性腎臓病（CKD）を有する患者が成人期に至
る継続的な管理が必要となり，成人期医療への移行（transi-

tion）が進められている。しかし，これらの患者は教育，就
労，経済的な問題を抱え，成人期医療に転科（transfer）した
のちに治療中断や受診中断することも多いのが実情であ
る。小児腎臓領域で成人移行支援が問題となった契機の一
つは，腎移植患者の成人医療施設移動後の non-compliance

であるといわれている4）。実際に，移植腎廃絶理由のうち，
「患者自身による免疫抑制薬の中止」が約 10%を占め，決し
て無視できない5）。本邦 401施設を対象とした移行医療の
アンケート調査では，208施設から回答が得られ，そのう

ち 20歳以上の CKD患者のいる施設は 146施設（70%）で
あった。二次アンケート調査で対象となった 3,138人のう
ち，1,878人（60%）で移行医療支援がなされておらず，1,631

人が小児科での継続診療が行われていた6）。
　現在，長期的療養が必要な「小児慢性疾患」の患者数は推
定 7 万人超存在する。移行期医療が必要な患者は今後，年
間 1,000 人ずつ増えるとみられている。小児慢性疾患の患
者には，国や自治体の公費負担制度があるが，18～20 歳に
達すると打ち切られ，医療費の自己負担が跳ね上がる。複
数の専門科の医師の診察を受けることもあり，高額な費用
負担も患者にとっては厳しい問題である。その解決は，1

個人や 1施設の努力では不可能であるため，関連学会など
による支援と行政への働きかけが不可欠である。
　本特集では，特に「ネフローゼ症候群と移行期医療」「先
天性腎尿路異常と移行医療」「腎合併症を持つ発達障害・重
症心身障害児と移行期医療」「移行期医療における腎臓内科
医の取り組み」「移行期医療に対する学会と行政の役割」と
題して，各項目の第一人者である先生方に執筆をお願いし
た。

　小児特発性 NSはステロイド薬により 80～90%が寛解す
るステロイド感受性 NS（SSNS）であり，残り 10～20%がス
テロイド抵抗性 NS（SRNS）である。SSNS のほとんどは腎
予後が良好であるが，その 40～50%が頻回再発型 NS

（FRNS）となり，そのうちの約 70%がステロイド依存性NS

（SDNS）となる。FRNSや SDNSでは，長期のステロイド薬
投与に伴う種々の副作用が出現しやすい点からも，ステロ
イド薬の減量・中止を目的とした免疫抑制薬の使用頻度が
増加し，このことは寛解期間の延長に大きく寄与している。
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　一方で，小児特発性 NSに対する免疫抑制療法の中心が
アルキル化剤を中心としていた 1980 年代には，思春期以
降には自然治癒することが多い疾患であると考えられ，実
際に成人期へ移行する割合は 5～10%程度であった7,8）。し
かし，シクロスポリンなどが頻用されるようになった 2000 

年代以降では，30～ 40％もの症例において再発が持続し成
人期へ移行している9,10）。また，進行性腎障害に関する調査
研究の疫学・疾患登録分科会の調査結果によると，2年以
上にわたってステロイド薬，免疫抑制薬などで治療を継続
している長期治療依存型NSが，一次性NSの 45%を占め，
特に小児科領域でその傾向が強かったという報告がなされ
ている（内科 42% vs 小児科 55%）11） 。さらに，SSNSの患者
の転院についてのアンケート調査では，20歳以上でも小児
科で経過観察している割合は 36%であり，小児と成人にお
けるステロイド薬投与法についても，成人診療科医師との
話し合いや患者自身への説明が不足していることが明らか
になった12）。
　各論には含まれていないが，全身性エリテマトーデス
（SLE）患者の 50～70%が合併するループス腎炎を有する患
者の多くは成人期以降も長期的医療と管理を要する。1970 

年代の本邦で実施された全国調査では，SLEの診断後 1年
で 11.8％が死亡し，死因の 1/3 以上は腎不全であったが，
現在では，免疫抑制薬や生物製剤の導入により腎炎を合併
する SLE患者でも，10年生存率 90％ を期待できるように
なった。その一方で，標準的な治療は今でも大量のステロ
イド薬や免疫抑制薬の投与であり，妊娠適齢期の女性に多
い疾患として，小児期から成人期にわたる移行を含めた
SLEの管理は重要である。

　本邦における小児腎移植対象患者の原疾患として，
CAKUTは 38.8%と最も頻度が高い13）。CAKUTが腎不全に
なる中央値は30～35歳程度と報告されている14）。ステージ
3以上の CKD の原疾患の 60%以上を CAKUT が占めてい
る15）。そして，syndromic CAKUT といわれるさまざまな腎
外症状を合併する CAKUT患者では，中等度以上の知的障
害を合併することも少なくない。さらに末期腎不全に至る
ネフロン癆患者でも，知的障害や網膜病変などを合併する。
　重度の肢体不自由と重度の知的障害とが重複した状態に
ある児を重症心身障害児といい，成人した重症心身障害児
を含めて重症心身障害児（者）と呼ぶ。重症心身障害児の発

生率は人口 1,000人当たり 0.3人とされている16）。重症心身
障害児の原疾患は，染色体異常症などの先天性疾患，周産
期関連疾患，脳症，神経疾患，代謝疾患，そして血液疾患
や心疾患の後遺症など多岐にわたる。重症心身障害児に合
併する主な腎・泌尿器系合併症は尿路感染症，排尿障害，
尿路結石，水腎症などであり，年齢が増すごとに増加傾向
となる。さらに小児期に腎移植を要する原因疾患のなか
で，今後，遺伝性疾患，先天性代謝異常症の割合は増加が
予想される。これは，遺伝子診断の進展とそれに伴う遺伝
性疾患に対する知見が増したことにより，今まで見逃され
ていた遺伝性疾患が正確に診断されるようになったためと
考えられる。さらに，新生児マススクリーニングなどで早
期発見・治療されるようになり，先天代謝異常症の患者の
長期生存が可能となった。稀な疾患であるが，メチルマロ
ン酸血症や原発性過シュウ酸尿症などの疾患には遠隔期合
併症として腎不全を起こす患者も少なからず存在する。こ
れまでメチルマロン酸血症に合併した腎不全に対する 9例
の腎移植の報告がされているが，長期予後やヘテロ保因者
ドナーへの影響など不明な点が多く，症例の蓄積が必要で
ある17）。
　発達障害・重症心身障害児の移行期医療の問題点とし
て，前述した一般的な医療体制上の問題に加え，診療対象
が特に発達障害や重症心身障害児となると，ほとんどの内
科医が慣れておらず，引き継ぎが困難となる。一方で，知
的障害を伴う染色体異常がある場合，通常の医療ではな
く，障害者医療を要するといった考え方が根強くあり，そ
のため，どの医師でも診られるはずの患者に対し，医療者
側に不安が生じ，診療自体が拒否されるケースもあると
される18）。実際に，知的レベルは移行医療を行ううえで重
要な課題となる。IQ 70～85は境界領域知能とされ，環境
次第では自立/自律して社会生活ができると考えられる限
界であり，これ以下の場合，一般的に考えられる移行医療
には家族（親）の十分な支援を必要とする19）。また，てんか
んや原疾患に伴う痙攣に対し，抗てんかん薬などを含む多
くの薬剤を内服している患者も少なくない。さらに，人工
呼吸器や胃瘻などの管理もあるため，移行期医療では総合
的な診療が不可欠となる。また，患者側からは，長年慣れ
ている医師の診療を望む意見も多い。
　発達障害を持った患者が成人期を迎えた場合の CKDの
有病率は約 15%であり，一般的な有病率と差はなかった。
しかし，発達障害患者では，CKDの増悪因子である高脂血
症，肥満，甲状腺機能低下症などの合併リスクが高いこと
から，末期腎不全に至る確率が高くなる20～22）。また，ダウ
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ン症候群では高血圧のリスクは高くないが，肥満，高尿酸
血症，および痛風の合併頻度は高く，腎障害の原因となり
うる。69例のダウン症候群患者を対象とした横断研究で
は，約 5%が腎不全に至っていた23）。
　さらに，CKDにて加療された母体から出生した患者にお
ける脳性麻痺，かつ・あるいは知的障害の合併率はCKDの
合併のない母体から出生した患者に比し 7.2倍であったと
報告されており，妊娠・分娩期のみ注意を喚起するだけで
は十分ではないことも示唆している24）。

　成人期医療を適切に提供できるかどうかにかかわる問題
として，患者自身の自律性と疾患に対する理解度があげら
れる。実際に，移行支援プログラムの基本的な考え方とし
て，1）患者が自分の健康状態を自ら説明できる。2）患者が
自ら受診し，健康状態を説明し，服薬を自己管理できる。
3）妊娠への影響や避妊を含めた性的問題を話し合うことが
できる。4）さまざまな不安や危惧を周囲の人に伝え，支援
を求めることができる。5）自らの能力と適性にあった就業
形態の計画を立てられる。6）生活上の制限や注意事項，趣
味などを含めたライフスタイルを話し合うことができる，
とされている 2）。
　乳児期，小児期に発症することが多い CAKUT，NSなど
を含む多くの腎疾患では，主治医と家族（親）によって治療
方針が決定される。持続携行式腹膜透析（CAPD）導入と
なった慢性腎不全例も，腎移植までは家族（親）が中心と
なった在宅・入院医療となることも影響し，同世代の成人
に比し，社会経験も少なく，自律性に乏しく，主治医や親
への依存度が高い。一方で，成人診療科医師は多くの小児
慢性特定疾患には不慣れなことに加え，前述した特徴を持
つYASHCNやその家族（親）に戸惑うことも多い。さらに重
要な点として，成人期医療は小児期医療とは異なる体制を
とる。つまり，総合診療科的な側面を持つ小児科医療に比
し，現在の成人期医療は専門が細分化されており，多診療
科にわたることが少なくなく，こういった両者の違いを事
前に理解しておく必要がある25）。

　移行とは一連の過程にすぎず，成人診療科への転科はあ
くまでその一部である。小児科医は手放してしまうのでは
なく，20代は併科しながらも診療の核となり，医学的・社

会心理的・教育的・職業的必要性について配慮した総合的
な行動計画のもと，成人診療科医師につなげていく必要が
ある。
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