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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疾患の診断基準の策

定を行った。本年度は、診療ガイドラインの作

成に取り組んだ。システミックレヴューチーム

によってエビデンスの収集は、とエビデンスの

評価・統合がなされた。これをもとにガイドラ

ンイン作成グループによりガイドラン（案）

2016年2月版が作成された。（資料‐1） 

 

Ｄ．考察 

難病のガイドライン作成においては、質の

高いエビデンスが少なく、エビデンスの収集・

評価・統合および推奨作成において客観性・普

遍性が担保されるように配慮した。 

 

Ｅ．結論 

ガイドランの骨子を作成することができ

た。2016年度中に、Delphi法によるコンセンサ

スの形成、パブリックコメントを募集したのち

にガイドラインの完成、出版の予定である。 
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