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【研究要旨】 

小児期からの希少難治性消化管疾患にうちヒルシュスプルング病類縁７疾患について、全国

調査による病態把握と適切な疾患分類に基づく診断基準や重症度分類の作成、移行期、成人期

までを包含する診断治療のガイドラインを作成する。 
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Ａ．研究目的 

全国調査による病態把握と適切な疾患分類

に基づく診断基準や重症度分類の作成、移行

期、成人期までを包含する診断治療のガイドラ

インを作成する。 

 

Ｂ．研究方法 

ヒルシュスプルング病類縁疾患の全国調査

結果をもとに、診断基準、重傷度分類策定し、

MINDS2014に沿って、診療ガイドラインを策定

する。 



 

（倫理面への配慮） 

全国調査資料については、患者個人が認識

できないように、連結可能な匿名化な資料とし

て九州大学で保存し、実際の分析には個人が特

定できないよう匿名化したデータを用いた。 

 

Ｃ．研究結果 

Hirschsprung病類縁７疾患のうち６疾患で診

断基準を策定した。全国調査の結果、以下の3

疾患が重篤な経過をたどることが判明した。 

１）Hypoganglionosi（腸管神経細胞僅少症） 

２）Megacystis-Microcolon-Intestinal 

Hypoperistalsis Syndrome（MMIHS）（巨大

膀胱・小結腸・腸管蠕動低下症） 

３）Chronic Idiopathic Intestinal Pesudo-

obstuction(CIIP)（特発性慢性偽性腸閉塞） 

このうち２）と３）については、診断基

準、重傷度分類の策定が終了した。 

現在、MINDS2014にそって診療ガイドライン

作成中である。 

 

Ｄ．結論 

予定通り研究が進行している。来年度中に

診療ガイドラインを作成し、2年後には、パブ

リックコメントを求め発刊予定である。 
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