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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 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 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。 p 事務局では 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） 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 
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