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【研究要旨】 

先行研究により総排泄腔遺残・総排泄腔外反については、全国調査で概要が把握され、小児

慢性特定疾患、難病指定を達成することができた。またMRKH症候群も含めてCQを設定しガイド

ラインの策定がなされた。本疾患群はバリアンスがあるために多診療科、多職種が長期に関わ

る包括的オーダーメード型診療が必要である。先行研究により全体像は把握されたものの、今

後、患者一人一人の状況をさらに細かく把握し、適切な治療を提供するためには前向きのレジ

ストリー構築が必要である。本研究では政策研究班としてレジストリーの構築を主目的とし、

診療科間の情報共有、市民への啓発活動、移行期医療体制の確立、新規治療開発の基盤構築な

どを行うこととする。 

 

Ａ．研究目的 

本研究では政策研究班としてレジストリー

の構築、診療科間の情報共有、市民への啓発活

動、移行期医療体制の確立、新規治療開発の基

盤構築などを目的として研究を行う。 

 

Ｂ．研究方法 

①現存の学会・研究会保有の登録制度を利用し

たレジストリー構築、あるいは難病プラッ

トフォームなど公的支援制度を活用したレ

ジストリー構築の検討を行う。 

②診療科間の情報共有の手段として他研究グ

ループとの情報交換、学会間の連携、共同

シンポジウムなどを行う。 

③市民公開講座などの啓発活動を行う。 

④自立支援を含めた多職種による移行期医療体

制の確立にむけて 

⑤QOLを考慮した尿路再建、腟造設などに関す

る新規治療の開発に向けた研究基盤の構築

を行う。 

 

(倫理面への配慮) 

本研究は申請者各の施設の倫理委員会の

承認の元に実施する。 

情報収集は患者番号で行い患者の特定が

できないようにし、患者や家族の個人情報

の保護に関して十分な配慮を払う。 

また、患者やその家族のプライバシーの

保護に対しては十分な配慮を払い、当該医

療機関が遵守すべき個人情報保護法および

臨床研究に関する倫理指針に従う。 

 

Ｃ．研究結果 

①新規レジストリー構築 

 直腸肛門奇形研究会の運営会議へ出席

し相談した。 

 同研究会の登録は悉皆性が不十分

であることが指摘された。  



 登録項目の内容が現状では不十分

であり、再検討が必要。 

 共通管の測定方法、長さの意義、

術式選択への指標などについてあ

いまいな点があり、班研究で規定

するように提案された。 

 連携は継続して行うことで承認さ

れた。 

②診療科間の情報共有 

 2019 年（第 71 回）日本産科婦人科学

会学術講演会 生涯研修プログラムに

て「性分化」治療を講演し、この中で

総排泄腔遺残症管理を取り上げた。

（加藤聖子） 

 2019 年日本女性医学学会学術集会（加

藤聖子会長） 

 会長講演「女性の一生を診る」

（加藤聖子） 

 教育講演「胎児診断から小児そし

て思春期・成人への移行期医療」 

（田口智章） 

 シンポジウム１「総排泄腔遺残症

管理への産婦人科の役割」  

(周産期、小児科、小児外科、泌

尿器科、産婦人科などの多職種連

携)」（座長：大須賀穣、江頭活

子、演者：城戸咲、木下義晶、位

田忍、浅沼宏） 

 性分化疾患の手術とその後の予後に関

する実態調査 

 女性ヘルスケア委員会（委員長 

加藤聖子）の中に「性分化疾患の

治療の実態調査に関する小委員

会」を設置 

 総排泄腔遺残症も含めて、性分化

疾患の手術とその予後に関する実

態調査を行うこととし、準備を進

めている。 

 大阪府移行期医療支援センターでの活

動 

 支援センター長として（位田忍）

総排泄腔遺産症の移行期外来を立

ち上げ、患者の  移行期支援を開

始 

③市民公開講座などの啓発活動：次年度以降に

活動予定 

「総排泄腔症交流会」 

第１回：2019年5月4日（福岡市） 

患者５名（10歳代～40歳代）と

医療従事者１名 

第２回：2019年10月19日（福岡市） 

患者及び親８名（患者は１歳～

40歳代）、医療従事者５名 

④自立支援を含めた多職種による移行期医療体

制の確立にむけて 

 日本小児外科学会トランジション委員

会の取り組みとして、ガイドブックは

すでに作り、小慢→難病へスムーズに

移行するためのサマリーのフォームを

作っている。 

 移行期支援外来を広めて、多職種によ

る医療・社会生活の生涯管理体制をつ

くっていく。 

⑤QOLを考慮した尿路再建、腟造設などに関す

る新規治療の開発に向けた研究基盤の構築 

 次年度以降の研究内容として継続する。 

 

Ｄ．考察 

新規レジストリー構築については直腸肛門

研究会のレジストリーとの連携が可能か会議に

出席し検討を行ったが、悉皆性や検討項目の不

十分さなどの問題点もあるため、班研究で登録

項目などをさらに検討し、同研究会との連携を

継続しつつ検討を行うこととなった。また難病



プラットフォームとの連携も視野に入れて引き

続き検討を行うこととした。診療科間の情報共

有について今年度は特に産婦人科系の学会にお

いて特別講演やシンポジウムで取り上げられ、

有意義な情報共有の場となった。また現在実態

調査も行う準備を進めている。患者交流会に出

席や、市民公開講座の準備を行うなど啓発活動

も順調に進んでいる。また自立支援を含めた多

職種による移行期医療体制の確立にむけての準

備も行っている。 

 

Ｅ．結論 

新規レジストリー構築、診療科間の情報共

有、市民公開講座などの啓発活動、移行期医療

体制の確立などについて一定の成果を上げた。 
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