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uƙȝipqˈÔɝͼv|ƙǩ̮Ƀ{Ǒǘ¶��

Λ(0-
 ðΜ�͊ìiΛ̻Ș 4ΩǑǘ¶��Μp,
-

ð!).%-	�{Ůˊ�Ýɦľ`�ǖpΛ̻Ș 5Ω全国
アンケート調査の内訳Μqɘz �) ð{ʠÿȱ�{

Ůˊ˱zƤiuʦͪʹ�͊ìiuäɘ̮Ƀ�ƙȝi

pwf�Λ̻Ș 6Ω�Ñ�Ó°ʔ˔Μp

 ÿ{ǔƃ

ǟĤ̉ʠʜyʠÿ{ǥŻaȉĀh�pqΛ̻Ș 7Ω

報告症例のまとめΜqʏȩʂv (
 ʠÿaʦͪh�u

y�q�
�

ΠΜ΃ʟ½Ë­°»�ÓÆΨ�

� Ȩƿǆȸ{΃ʟ½Ë­°»�ÓÆΛ΃½ËΜÎ¥

¦°Ìzsyu{ĉĪʮ̯{˛ɀzŸtbpʦͪΌ

ʬÌ¦°�ýǭiuŊĳ˚̺̔˅Ȯ�ŏǖipņʒ

ĶđʯΛņĶʯΜz̐ɚΛ͉ĳΜâˌ{ʗ̰�̋r

pq�

�

ΡΜȗʋɌ˖Ψ�

� ̮ɃʴˆƤ̶ΣʞǣzsyupãĺƬŋ}řʴ

ˆĥǺ˱a͗ƘɌ˖�ƙȝipȯȚ{ʠÿŻš�

ˑ̫iupȹʞǣ˭z̤ǌk�ʠÿ�΀˅ipq�

�

΢ΜÝɦľ`�{ʠÿʮ̯Ψ�

� Ýɦľ`�ãĺƬzʮ̯{xrpȹʞǣʜy �


ʠÿzsyuɌ̛ipȹʞǣ{œ˳ǟaΗctċʑ

ȁͨuz͗Śip (- ʠÿ�ʦͪiup˞ ÔʈĪɌɃ

wƙΖʨˑƠɌɃ�ƙȝipŸʶ¯Óª�̆˅Üv

x�qy_pɌɃÌ¦°z 9(
 �͉ĳiuȏ̙ip

Λ̻Ș 8Ω˞ÔʈĪƌ̜ɌɃÌ¦°ȏ̙ʆΩ¾¸

½Ë¦¬Ñ®¦°| () Ȱ`�Ő̜Čəh�pΜq�

�

ΣΜɌûɌɃˑǆˍʑΨ�

� ȏɚľʣɩzɸjuȨƿǆˋƗipʎʴˆz_

d�ʒûΛɌûΜɌɃ{ˍʑŔƼwn{Ǳˡbˉ�

͙ƔiuƙȝÜvx�q�ppƶ̸{¯Óª¿Ó

¦©»°���výǭipɌûɌɃˑǆˍʑ{

p�{ŔƼw΃ʟ½Ëʔ{®Ñ½ÎÓ°�̣ʔ

Üvx�Λ̻Ș 9Ω»��ÍÇÓ�ÓęıÀÓ

¥Μq�

�

ΤΜÈ¯ÍľʣɖͱΨ�

� ˭ΕƂƑ̉ɰğʽzɘyvͧɥƂƑΗƠǆʃ̂

ɦʣ͞�È¯Íľʣɖͱzĳ^upȚ̕ʠÿ{͎ͅ

yʵƗ̠șwɦʣͯƋ�̣̋Üvx�q�

�

ΥΜǁŻɭĹΨ�

� ÌÓ»Î­°Λ̻Ș :ΩǁŻÌÓ»Î­°Μ

�ĚŲ�Ñ�Ó°̮Ƀzśƥip�p- ͱ͐Ƒõ

{Ƒ̌΀õz͊ìip�iu͠Ʒipq�ppȠ

ȹ̉Ʉə̉Ƒõ{ ;C zĚŲ̮ɃɭĹ{_ʲ�m�

Ȉ́ipÔȨƿǆȸz̞ͯipãĺƬ ;C zuʞǣz

ͱk�ǥŻ�Ȉ́pȭȚipq
� ð{Ƒ̱̌ȗ�ʥ

̎iΛ̻Ș ;Ω˹ǂ̉ɰΛÔʀʧƹΜ̎˔p̻Ș

�ΩȠȹľƺõ΁̦ (Ôʀ  ʧƹ ) ƋΊΜpŲͽƑõ

ʥ̎�Ş� / ðïÖ{ƑõŻš�iuȹʞǣzsy

uǁŻipqƑõŻš{ğΟð|Ƞȹ̉Ʉə̉Ƒõ

vĒʻɼΑ̼�Ő̼ipΛ̻Ș =ΩȠȹ̉Ʉə̉

Ƒõ̦ΛǦƓīɚŬΜǴͪΜqˈ /( ŮȠȹ̉ɰƑ

õz_yutģűůƍ�Ñ¹ºªÓu¤ÑÃ¥�Æ

�ͯďipq�

�

ΦΜʴˆʎÁÓÆÀÓ¥!;C�Ψ�

� ÔȨƿǆȸzƂƑʟͷľʣǥŻ´­°ÐÓ�

¨ÑªÓΛ͍ ΨʿH#�A ¨ÑªÓΜ{Ȏȋ�Ődup

ƂƑʟͷľʣǥŻ´­°ÐÓ�ΛH#�A�3�

H?WdSCaWbg�V]aAWbO=�#SRWQO=��?T]C[ObW]?�

ASbe]CYΜz̞ͯipȹʴˆʎ{ÁÓÆÀÓ¥

ΛVbbA1		aBcOCS%c[W?%OQ%XA	YW?bS?YO	W?RSf%V

b[=Μ�ˢȀÒȭȚiupʴˆŃı˱�ʠÿ{Ý

ɦľzʴˆɭĹ{ͯƋpÔȩôəpġͯp̮Ƀz

_d�ɫǧãΌyx�͍ʲip�p本疾患に関す
る参考文献を追加して周知・広報活動にɭʔiuy

�q�

�

ΧΜʎõ̴Ψ�

� - ȰÖȣzˈΟŮʎõ̴�ͯďipȹƿǆ{ãɍ

�΃ʟ½Ë~{ŊĳzsyuŃ̴ipŊĳ�ɤƗi

pΛ̻Ș !ΩˈΟŮʎõ̴½Ï�ËÆΜq�ppî

ţΠƿΠȰÜȣzˈΠŮʎõ̴�ͯďipņĶʯ΃

ʟƤˋ̭wŲˇąčľʣʽƑͷ{Ǻǌ˱zĤƻ

iu΋yupȹƿǆ{ãɍ͑ȃʉɧp΃ʟ½Ë~

{Ŋĳ˚̺{̐ɚâˌʗ̰{˛ɀwƤˋpȺƿǆ

{ãɍ̚ʘˉzsyư̴ipΛ̻Ș "ΩˈΠŮ

ʎõ̴½Ï�ËÆΜq�

�

j%ʞǣĪ{ǭɀ�

(��4W9(
7Ψ�

(�O%�4W9(
7 ɦʣȁͨýǭ{Ÿʶ̻Șwk�p�

zpɦʣΛə̉ʣɩΞǷûɆ˟ʣɩΜpɦʣķɀ

Ξơ̘{ĩƗˉzsyu{ˈΠŮ͉̮̿Ƀ�ͯ

ƋipʏųŮˊ�΀̚Üvx�q�

�

(�P%�AiF13D ʜyʠÿ 10 ÿzsyu�Æµ�Ï
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Ä°�Ë»�ɩz��Ƿ 9(
4 ¢¼Ê³­°˺Ƶ

ǷûɌĤ͎ͅɌɃ�̣ʔip
 ʠÿ�ȚpzʵƗ

̠șipq�

�

(�Q%�ˑǆˍʑ�ƙȝk�p�zŲͽɑɸ̉ɽ�

ʔyu 8"�F4 v 9(
5 ¢¼Ê³­°ɿǆ�ɶƗi

p˛ɀapŲͽĜśʴˆwiuŲͽ̉Ʉə̉Ƒõ

ΛȜΩÇÍÂÍÑp�Ó¦°ËÌ�Μvʥ̎h�

pq�ppǷ 9(
5 ¢¼Ê³­°Ƿûz��»�

¼ÌÑɁɕ˛ŚōǜʹƝɖɐzͱk�ʴˆʥ̎

apȠȹ̉Ʉə̉Ƒõ{ĒʻɼΑ̼�Ő̼ip

Λ̻Ș =ΩȠȹ̉Ʉə̉Ƒõ̦ΛǦƓīɚŬΜ

ǴͪΜq�

� y_pƶ̸{Ƿ 9(
5 ¢¼Ê³­°Ƿû{Ā˝

a͌˟ip{vpȕ˂Δ{Ë­°Èµ�ÏÓÑǷ

û�ý̑ipqf���ʔyu 4#87 ½Ï¥��

°vͯʥipǷ 9(
5 ¢¼Ê³­°˺ƵǷûɌĤ

8"�F4 ¤¦®Æ�ȏ˼ΛΗǨǆļΜk�fwzǭ

Ĳipq�

�

)��4W9/7Ψ�

)�O%�AiF8D ʜyʠÿzsyu F8 ǷŇͦpF8 ɭ

ǟpǷ F8 ˺ƵǷûͦ�ƶ̸{�­°vpF8 �Ñ

¹ºªÓ�¿¨¦«ɩvɶƗipȚpzʵƗ̠ș

ipq�ppf��vzɌû�̆˅iuy� 14
ÿzsyu�f��{ɌɃ�ƙȝipʟǩw{ͱ

͐�Ɍ̛ipq 
� ʈzpĽɯ͕ǔƃǟ̉Ōʟ̠ʣ´­°ÐÓ�z

Ȏḭ̑̓axrp AiF8D 15 ÿÜΤÿv|pɦʤ

ĩƗȩΛ¿¨¦«ıĂ< 1.0 BU/mLΜzƶ̸{

ELISA vǷ FΦǷûͦaͺǟvx�p΢ÿv|ǔ

Ƞ¿¨¦«ıĂ{ġÖȤ�̧�pΠÿv|ʩ×Ĥ

̉yx{Ĥ̉ĐŝaġʅipΛʴˆĥǺŻšȮ�

ŊʄΜqǕrupELISA z��Ƿ FΦǷûͦɶƗ

aɚʵyơ̘ÒɦʣķɀĩƗzȱʔvx�œ˳ǟ

aʷŨh�pq�

� y_p̒ȕ{ģűůƍzƤk��Ñ¹ºªÓʜ

yʠÿ{ʮ̯aʮɘyv_�pΗıĂ�Ñ¹ºª

Ó{ǐΉ�˰ǫipɌɃ̠ș�Í¡Ì§Æ{ġ

ɐˏ�ȉũiuy�q�ppĕƃǟ̉Ōʟ B �Ñ

¹ºªÓʜyʠÿ 1 ÿzsyuˈn/9 ůƍΛF9Μ
ǷŇͦpF9 ɭǟ�ɶƗipǷ F9 ś˂Ƿûͦ�˺

ƞ̑ ELISA ɩvɌĤiuʵƗ̠șipqf�|é

ǔ͒͘k�œ˳ǟ{Ηy˺Ƶėʝǟ F9 ɗßʠ

ΛAiF9DΜʜyʠÿ{ƙΖʨˑƠɌɃw̠șŸɸ

{ʵˇzǚ΍{�½ÏÓ¬vx�q 
� n{ëpAPTT ģűɪǍ�īʔip F8, F5 �Ñ

¹ºªÓɶƗɩ{ȏ˼ˉpɌɃp̠șpɦʣzͱ

k�ʴˆǭɀaxrpΛ̻Ș M-PΜq 
�


��4WIJ97Ψ�


�O%�Ț̕4WIJ97ʜyʠÿ�ˑɃipa˺ƵǷû

|͸ǟvxrpqʜyʠÿ{ʮ̯aˀvx�{|p

IJ9 ɭǟɶƗ�ǷûɌĤaÔ˻ļh�uyyyf

waÔůvx�wȇɶh��{vpǁŻɭĹ�ȭ

zǋļk�ǚ̓ax�q�

�


�P%�������ý̑ipǷ¹° IJ9 Èµ�Ï

Ó²ÍǷû�ʔyuȟƏɌû{Ƿ IJ9˺ƵǷûɌ

Ĥ�̣̋ipq�ppn{Ƿûý̑wǷŇͦɶƗ

˒~{ǜʔ�Ƒ̱̌ȗwiuŻšipΛ̻Ș DΨ

#]?]Q=]?�4?bWP��[[c?]RWOU?��[[c?]bVSC

ΛL]Y]gO[O�6 �Μ̎˔ΜqéǔpǕȺ{ɶƗ¤

¦®ÆwǷ IJ9 ˺ƵǷû{ɌĤǨǆpʈʛǟ�ɟ

̀k�âƗvx�q�

�

� y_pŻšʠÿ{̱ȗɌ˖|pîţēƿ (
 Ȱ

ȸp() Ȱȸpîţ ) ƿ ) Ȱz˩�͇iƙȝipȹ

ƿǆĥ{˛ɀ��w�ssx�q�

�

���4W9,7Ψ�

��O%�� ÿ{Ț̕ʠÿ�ˑɃiuʵƗ̠șipʦ

ͪipq�pp4W9,7 ʠÿ{¤¦®Å­�ÎºÉ

Ó�̋ypȠȹ̉Ʉə̉Ƒõvʥ̎ipq�

�

��P%�9, �Ñ¹ºªÓwǷ 9, ˺ƵǷûɌɃ�ƙ

ȝipȚ̕{ 9, �Ñ¹ºªÓ͸ǟʠÿw͔ŉ{

9, ɟɭǟù×ÿvǷ 9, ˺ƵǷû·ÜţǷû�Ɍ

ĤiuʵƗ̠șip·ÜţǷûɌĤa̠șzǚ΍

vx�fw�ƙ̡ipqĮ˱|˚͔̗ƢÜvx�p

·ÜţǷûͦ{ſĹz��ɦʣķɀ�ĩƗk�

âƗvx�q�

�

� y_pǷ 9, Ƿûşʰ̣Ζwˑ̑ 9, ̐Ẹ̆Ζ{

ȱʔǟ�ʵ̧ip{vpn�o�tʵƗ̠șuw

t��ʵƗ̠șu{ĩƗΌʬz͉ĳipʏ̋{

4W9,7 ̠șŸɸ�ȏƗk�q�

�

,��4W9(
7Ψ�

,�O%ȨƿǆˋƗip 4W9(
7 ̠șŸɸ�Ƞȹ̉ɰ

Ƒõ̦vě̎ipΛ̻Ș ;Ω˹ǂ̉ɰΛÔʀʧ

ƹΜ̎˔Μq�ppîţΠƿΠȰ{Ƞȹ̉Ʉə̉

ƑõƑ̌ɑɸļƌŦõΛFF6Μ¤ÑÃ¥�ÆzǼ

ǒh�pǴͪ�ȉĤipΛ6BI�7�(0 {ǐΉz��

̦Öʥ̎wyrpΜq�

,�P%�Ț̕ 4W9(
7 ʜyʠÿΟŜ�ˑɃipapȯ

˘ʨz�ÅÏ�±Ó¤¦w̠șh�pqǔƃǟģ

űʛƽvx� 9(
�Ñ¹ºªÓw{ͬĪaŪΑw

y� 4" �ÅÏ�±Ó¤¦ )- ÿ{ʠĊÒʟǩ�̘
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ȾipFF6 ¤ÑÃ¥�ÆΛîţΠƿ ) ȰΜzǼǒ

h�uǴͪ�ȉĤipΛ6BI�7�(0 {ǐΉz��̦

Öʥ̎wyrpΜq�

,�Q%�Ö͈ipȚ̕ʠÿ{ɌûwȟƏɌû�ʔy

u 9(
 �Ñ¹ºªÓwǷ 9(
 ˺ƵǷû�ɌɃip

aÛ˱w�͸ǟvxrpq�ÅÏ�±Ó¤¦v|p

9(
 a�ÅÏ�±zşʰh��wh�u_�pͬ

Ī̠șzǷ 9(
˺ƵǷûɌɃaǚ΍vx�fwa

ʷh�pq�

�

k%řʴˆĥǺ˱{ǭɀΨ�

� řʴˆĥǺŻšȮv̥͈k�q�

�

�

έΝ˰Ƣ�

�%�ʴˆʎÁÓÆÀÓ¥{͓ʔwˢȀΨ�

� )
(0 ƿΠȰȸzãĺƬv ;C �̞ͯipn�ï

Ⱥtéƿǆ{̮Ƀôə{_ʲ�mup「全国アンケ
ート調査のお知らせ」、「へパプラスチンテスト検査
中止のお知らせ」、「本疾患に関する参考文献の追
加uyx�Ȉʷip�pȚ̕{ȹʠʜyʠÿ�ʮ

̯k�Ýɦľzȹ ;C `�ǚ̓yǥŻ�ǖ�fw

�œ˳ziuy�q�
� éǔ�pf��ɭʔiu·Ʀͮľ~ȹʴˆãɍ

�ȹʠpʈz̠șțɩpľʣ̺Ĵǭʗ̰ˉ{˗êp

Ţʲz�ɭʔipyq�

�

��%È¯Íľʣɖͱ{͉ĳΨ�

� ȨƿǆĨ�uÈ¯Íľʣɖͱwiu˭ΕƂƑ

̉ɰğʽ�ȁƗiuȚ̕ʠÿ{͎ͅyʵƗ̠ș

wɦʣͯƋ�̣Ζʨzƙȝipqȟzʴˆ̚ʘa

ċʑƣɃƌŦõvǳ̧h�uy�{vpȹʠʜy

ʠÿaŐ̠iɘˈpȗȮśǧ�ŏǖiu˞ÔʈĪ

ɌɃwʴˆʨˑƠɌɃ�ͯƋk�fwaœ˳w

y�p͎ͅyʵƗ̠șwɦʣͯƋavb�fw�

ƙ̡ip{vpéƿǆ|ȚpzͧɥƂƑΗƠǆʃ

̂ɦʣ͞�͉ĳiun{ȱʔǟ�ʵ̧k�âƗv

x�q�

�

���%΃ʟ½Ë­°»�ÓÆŊĳ{ǧˮ�

� éƿǆ|΃ʟ½Ë­°»�ÓÆΛï×΃½ËΜ

Î¥¦°Ìzþʔk�ĝûʨyΌʬÌ¦°�ý

ǭiuŊĳ˚̺{̔˅Ȯ�ŏǖipapɜǝya

�͉ĳâˌʗ̰aØȆǸz˘rp{vpŊĳ|ƙ

ʏiy`rpqi`ip΃½ËzŊĳk�fwz

|pï×{͍�p·ƽzƂbyǧˮax�Ψ�

１）診療指針の基礎となるエビデンス取得システム
の構築： 
 「均てん化」研究班の目的は、症例の実態調査と
そのまとめに基づく診療指針の作成、確立、改定で
あるので、その基礎となるエビデンスを収集するた
めには、症例の新規登録と追跡が不可欠であり、難

プラ参加を一刻も早く実現する必要がある。 
 ２）疾患の長期予後の解明： 
 年度が変われば症例の主治医達が異動して、連絡
が取れなくなることが多いので、現時点では本疾患
群の予後は必ずしも明確ではないと考えられる。そ
れを明らかにするためには、症例自身の追跡̮Ƀを
可能にする必要があり、早急に難プラに参加して一
例でも多くの症例の長期経過観察を開始すべきであ
る。 
 ３）主治医の負担減と症例登録の促進： 
 今年度は、５月２２日に調査活動を再開し、約５
ヶ月間で症例相談件数は３９件となったが、実際の
正式登録完了症例数は８件であった。難プラに参加
して主治医が直接手元の PC から簡便・迅速にデー
タ入力できるようになれば、正式登録症例数が増加
すると期待される。 
 ４）症例データの信頼性向上： 
 主治医が難プラに直接データ入力するようになれ
ば、データの誤入力の可能性が少なくなる上、事務
局からの指摘・質疑・修正要請などに迅速に対応で
きるようになるので、データの再確認やクリーニン
グが可能となり、データの信頼性が増すものと期待
される。 
 ５）調査活動の成果還元の促進： 
 上述した難プラ参加の種々の効果により、業績の
まとめも早期に完了すると予想されるので、各種の
学会報告、論文発表なども早期に準備できるように
なり、成果の社会還元が促進される。 
�

� 医学・医療の調査ʴˆ結果は「将来の症例の救命」
に直結するので、データの正確性、信頼性が最も重
要である。ʈzpɹ ˆʎ事務局ではf��v主治医
からの症例情報を手動入力で登録しており、 
 １）現在の方式では、第３者が目視で入力するた
め必ずエラーが発生するのみならず、主治医の入力
エラーの修正も不可能であるが、難プラを利用して
主治医自身が入力すれば本人がエラーを修正するこ
とが可能となること 
 ２）事務局は早晩主治医にコンタクトを取れなく
なる可能性があるが、主治医は難プラに永続的にア
クセスできること 
 ３）現在の方式では、将来研究班が解散すればそ
れまでに蓄積したデータも埋没してしまうが、難プ
ラでは中央のデータベースに残るので長く活用でき
ること 
 ４）΃½ËŊĳ{ΗΒy経費や消極的な評価に関
しては、そもそも「希少性」が難病の４大要件の一
つなので、対象症例の人数、費用対効果などを指標
にするのは不適切であること 
ˉ{ʑʖ`�pȺƿǆ|ʴˆʎ{ɭĹ{Ô͞�Ƕ

Ĭiuv�p΃½ËŊĳ˚̺�ǌĨâˌz˙�̈́

�vƙʏhmpyq�

�
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