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患者臨床情報の収集と解析、患者会との連携 
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研究要旨 
 分担研究者は原発性免疫不全症（PID）患者支援団体NPO法人PIDつばさの会の理事長
を務めている。本研究の目的である個人電子記録機能を有するPID患者レジストリー
Pierの構築を達成するために、患者会の総会、勉強会や医療相談会に参加し、患者・家
族に研究の趣旨について理解を求めた。本年度は、世界的にPIDの一つとして認識され
つつある「自己炎症性疾患」についての勉強会を開催し、従来のPID患者に加え自己炎
症性疾患患者にもPierへの参加を促した。 
 
 
 
A. 研究目的 
PID 患者支援団体 NPO 法人 PID つばさの会
の理事長として、個人電子記録機能を有す
るPID患者レジストリーPierの構築を目的
に、患者・家族に本研究の趣旨について積
極的に理解を求めた。 
 
B. 研究方法 
患者会の総会、勉強会や医療相談会に参加
し、患者・家族に PID患者レジストリーPier
の意義を説明した。本年度は、従来の PID
患者に加え自己炎症性疾患患者にも Pier
への参加を促した。また、患者相談では、
最終診断や専門病院への連携について親
身にあたった。 
 
（倫理面への配慮） 
採血を必要とする場合には、検体量および
採取時の苦痛には十分な配慮を行った。遺
伝子解析については各種指針を遵守して、
患者個人情報の保護について十分な配慮
を行った。 
 
C. 研究結果 
PID 患者に加えて自己炎症性疾患患者から
PID患者レジストリーPier への参加者が生
まれた。未診断例の一部では、FACS 解析や
遺伝子診断により最終診断にこぎつける
ことができた。 
 
 

D. 考察 
PID はまれな疾患であり、専門家も少ない
ことから、患者・家族の不安は少なくない。
PID患者レジストリーPier を通じて、病歴、
治療経過に関する情報を、患者・家族自ら
収集、分析することができ、患者・家族に
安心を届けることができる。 
 
E. 結論 
PID は早期診断と適切な治療の導入により
長期生存が可能になってきている。しかし、
成人に達した例では、PID の主たる症状で
ある易感染性に加え、自己免疫疾患や悪性
腫瘍の合併もみられることがある。そのよ
うな多くの情報の共有を PID患者レジスト
リーPier で行うことができるものと期待
される。 
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