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 研究要旨：「運動失調症の医療基盤に関する調査研究班（政策班）」への研究協力につい
て、平成 28 年度での進捗状況について報告する。運動失調症政策班では、現在、脊髄小脳
変性症を対象に、必要な臨床情報と遺伝子検査データ等を伴う患者登録を行う Japan 
consortium of Ataxias （J-CAT）を進めている。既に筋疾患を対象として運用されてい
る患者登録システムを用い、国立精神・神経医療研究センター（NCNP）が中心となって
作業を進めている。患者自身が Web で登録することが可能であり、登録後、かかりつ
け医療機関により定期的な臨床情報の登録、また追跡調査を行って重要な病型の自然
歴を解明することも予定されている。平成 28 年度は、NCNP で行われた試行登録にお
いて患者自身での登録が難しい事例を複数経験されたことから、主治医が代理で ID 等
を発行して登録できる流れをプロトコルに加え、倫理委員会に変更申請を行った。そ
れに伴うシステム改修も行い、平成 29 年 1 月より正式な患者登録が開始となった。疫
学的な観点からも有用な成果が得られるよう、また継続性の高い登録システムとなるよう
今後も協力していく。 

 
Ａ．研究目的 
 難病疫学研究班の目的の 3 本柱の 1 つで
ある「予後調査」に該当する自然歴調査が含
まれる Japan consortium of Ataxias（J-
CAT）が「運動失調症の医療基盤に関する調
査研究班（運動失調症政策班）」で進められ
ており、平成 27 年度の準備段階より研究協
力を行ってきている。今回は平成 28 年度の
進捗状況および今後の検討課題について報
告する。 
 
Ｂ．研究方法 

運動失調症政策班で準備が進められてい
る Japan consortium of Ataxias（J-CAT）
の特徴としては、1)必要な臨床情報を伴う
患者登録、2)遺伝子検査による診断精度の
向上、3)重要な病型の前向き自然歴調査、4)
遺伝子診断未確定における分子遺伝学的研
究を目的とする、という 4 点が挙げられる。 

患者登録システムに関しては、既に筋疾
患を対象としてクラウドサーバーを用いた
Web 患者登録システムが構築されており 1)、
このシステムを用いた登録を行うようこと

になる。患者自身が Web 登録をしてかかり
つけ医と共にデータベースへの情報入力を
行うことになることから、NCNP において数
名の患者に方法の説明を行ったところ、自
身での登録は難しく主治医に代理で登録を
任せる仕組みがあるとよいという意見を聴
くことができた。そのため平成 28 年度は主
治医が代理で患者用の ID, パスワード等を
取得して臨床情報を登録できるような研究
プロトコルの修正と倫理審査委員会への変
更申請手続き、およびそれに合わせたシス
テム改修を行うこととなった。 

また疫学リエゾンとして臨床班との情報
共有が重要と考えたため、班会議とは別に
NCNP でのシステム改修状況の確認や研究進
捗会議を行うことを計画した。 
 
（倫理面への配慮）文部科学省・厚生労働省の
「人を対照とする医学研究に関する倫理指
針」に基づき、十分な倫理的配慮を行う方針で
ある。本年度、既に国立精神・神経医療研究セ
ンターの倫理審査委員会の承認を得ている。 
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Ｃ．研究結果と考察 
 既に稼働中の筋ジストロフィー患者のレジ
ストリーシステムは、治験への参加の目的も
含まれるシステムであることから患者自身が
登録を行う流れとなっていたが、NCNP で PC 操
作をして自己登録も可能と考えられる患者に
操作方法の説明を行ったところ、主治医によ
る代理登録をお願いしたいという意見を複数
受けたことから、プロトコルの修正をおこな
うこととなった。修正後の代理登録とその後
の流れについて図 1 に示す。主治医が医師用
の登録フォームよりメールアドレスを入力し
て送信すると、事務局より患者登録 URL と認
証コードが主治医宛に送られ、主治医がその
患者登録用 URL にアクセスしてメールアドレ
ス、認証コードを入力すると患者用 ID、パス
ワードが発行され、患者本人に主治医より通
知するという流れである。その後は主治医が
代理として患者IDとパスワードで同意書の送
付手続きや臨床情報の入力を行うこととな
る。この流れに合わせたシステムの改修も終
了したことから、平成 29 年 1 月よりシステム
の運用を正式に開始することとなった。 
 疫学リエゾンとして臨床班との状況共有を
図ることが共同研究として重要であるが、運
動失調症政策班は大規模であることから班会
議のように班員が一堂に会する機会はあまり
多く持てないのが実際のところである。今回
は情報共有を進めることを目的として、11 月
に NCNP を訪問することで、中央事務局の状況
とシステム改修状況や Web システムを介した
運用の流れの実際をデモンストレーションし
てもらうことも含めた進捗会議を行うことが
でき、今後もこうした情報共有を進める必要
を改めて確認できた。 
 平成 29 年 1 月からの正式な登録開始以
後、まずは研究班参加機関に通院中の患者
に説明を行って登録がスタートすると考え
られるが、特に自施設で遺伝子型の確定検
査が困難な施設においては病型確定例を増
やすことにつながること、また病型確定例
のうち日本における重要な病型について複
数施設から登録することによる自然歴に関
する共同研究の可能性も考えられ、脊髄小
脳変性症臨床研究のプラットフォームとし
て期待される。今後は追跡調査方法の具体
的な検討やリサーチナース等の調査要員の

配置の検討も行う必要がある。また、Web 登
録システムも既存のシステムの改修で対応
しているところから、いくつか今後の課題
も考えられる。一例としては、臨床情報の登
録項目が多くラジオボタン方式でクリック
すると簡単に登録できるようになっている
が、途中で入力内容の保存が出来ない仕組
みであることから、全てを入力完了しなけ
れば操作を終了できないという点がある。
システム改修に関しては、費用もかかるこ
とから現状での使用感についての意見を集
約して、優先度の高いものから修正を行っ
ていくことが必要となる。 
疫学的な視点では、登録される患者情報の代

表性の問題や追跡の途中で脱落となる対象を減
らす工夫などの検討課題もあることから、本シ
ステムが臨床的視点および疫学的な視点の両者
からみて有益な成果が得られるように引き続き
協力を行っていく。 
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Ｅ．研究発表 
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Ｆ．知的財産権の出願・登録状況 
（予定を含む） 
１．特許取得 なし 
２．実用新案登録 なし 
３．その他 なし 
 
Ｇ．共同研究を行う他の難病研究班 
 「運動失調症の医療基盤に関する調査研究班」
研究代表者：水澤英洋（国立精神・神経医療研究
センター） 
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図 1．主治医による代理登録の流れと臨床情報登録から検体提出までの流れ 
 

登録ＨＰにアクセス(https://www.ataxia.jp)

「新規ユーザ登録」をクリック

電子メールアドレスを入力（医師用)・確認をクリック

登録したアドレス宛に事務局から認証
コード通知メールが送付される

メール内の「運動失調症患者登録システム ユー
ザ登録」のURLをクリック (Internet Explorer)

電子メールアドレス、認証コードを入力

ユーザ情報登録（登録区分・患者様）、同意内
容選択、パスワード設定

ID (PJCAT数字7桁)取得

担当医師が患者様用ID、パスワードでログイン

同意書アップロード、あるいは事務局へ郵送

臨床情報入力

担当医師入力（担当医師確認：チェック有り）

登録作業開始→ID取得まで 臨床情報登録→検体提出

患者様にＩＤ，パスワードをお伝えする

注意：ブラウザはＩｎｔｅｒｎｅｔ Ｅｘｐｌｏｒｅｒ
を用いてください。

事務局で同意書・臨床情報入力確認

事務局からSRL採血セットを郵送

採血管と伝票をSRLに提出

採血し、伝票に担当医が署名
（患者名は記載しない！）


