
資*斗 1

これまでの難治性疾患研究の取組について(臨床調査研究分野における近年の代表的な例)
大分類 小分類 疾患名 (○ は特定疾患治療研究事業の対象) 寒態調査 (疫学調査) 診断・治療ガイ ドライン等 新 しい治療薬候補 その他
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♭殺構篤鳳雀悟灘劣性紫斑病(W):遺伝字組
現状、複数の類縁疾患がまとまっている

ことで相互の有機的な情報交換も可能とな
り、効率的運用になっていると考える。

原発性免疫不全症
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。原発性免疫不全症候群全国疫学調査
(全疾患):2008年

:X―連llltt γグ●プリン11症Q剛 壺 :2009年

ll雌端竃霧冊領等メ芳ン雫リソリす発施撃
:安全争造

芽雫琴摯31発奮拿
症 :安全

1造1幹押胞移Fr■法のガ

::[|[:i2:

免  疫 腱治性血管炎

Ill鏃i顆鸞,蝙鞘孝と藤重ちふユ晏
昇饉

:胃
修農翼讐零解析:

:磐:様1糞を貫姜孝[「
'I各

習%雰診断基準作成

・ lll管炎ア トラス :2005年

と世墨姿F第諾窯?療ダイド7イ ン(al環器挙会その

指農草奎甲洲R撃掌雀研究班と合同で
のガイドライン

・皮膚血管炎アトラス:2011年予定

末梢血単核球移植 (パニジャー病)

少蜜盟管織;二年8涯湯機奪嘉異儀様数お
で卜憲ン)雲5,壼僣ぜ饉勢泉‐1正農8寝どは定,明的なカテゴリーの再構築が必要。

自己免疫疾患 2該櫛綬じf〕ν9騒鷺P級弊今踪| ILE、 Pl1/DMゲ ノム解析のためのDNAサ ンプル収
に:2006年～

も金奪
世エリテ

Iト
ー7~ス 6LDの Flim男り治療指針 :

:灘天アζイκ暑播票轄露写言Iテ
"子

(`::翠
6T´

準ギ 為罷ぉ
て抗

"20抗

体 (リ ツキィ
マプ)の治験を

労ツ響り▼じヒコ尋訊轟轟馬語
る間質性肺炎に,す,

ベリムマブ、アパタセプト(SLE)
複数の疾患の研究組織を独立に組織 し、

iliFふ
奨警義嘉実蓋査響準盟響高景螢

ニヾチェッ ト病 Эベーチェッ ト病 ダ 肇編塁↑猛 ニ
ツト病患者に

,す
るアン

・臨床調査個人票を用いた調査は毎年行つて
,ヽ る

:豊腰帰1%騨賀“
掛改m

÷II貸三,];1暑う僕#′ lζチ
`重

号:1重ξF

事整経今
~チエツず

の診断のガイドライン201咋

を(`子;:差子子1姜1シ1,を妻ζ多#ユ「諄I蓼彗僣12:[ま::::,I発
:五

内分泌系
ホルモン受容機構
民常 学管響星霧 零糖F雪決頗条i単 3禁念整警異常症、置「挙発ん革

~ゼ
(甲状摯ホ

`レ

モン不●
ζ殿解〕悧島占りち潰譜郎 (ビタミンD受

:墨総晉(搾蔑許 "“
年
9分

泌学
含

、甲状腺学会

i避髯螂 ィ
血症性疾

|:"084α 守↑
泌学会

:腸鑓讐懸影鱗詭下F診1指
針:20:7

・偽性目J甲 状腺機能低下症診断基準 :2003年 ヽ

,CF23抗 体 (FGF23関 連低 リン血症性疾患)

,alc,lytics(常 染色体優性低離血症)

魂在、Pl甲 状鳳と甲状腺疾患を同一班で

や
第筆2颯警警磐書手1織議薫続お撃先体

しかし、‐個々の組織はそれ程大きくない
ので分けるとかたって非効率が生 じる可能
性も否定できない。

野脳下垂体機能障
自

:「 :奎會讐霙讐F8:雪藤虐::II會貫:芝ラン2
1警最狙會展恵芳詈管颯 ご著雷増L独自の
憲者登録シネテムを構築し、5年前よリデータ
す`ス化を実施中

:r軍 lξ唇募壼妄:1111重屎基進倉雫量「 .

〔着X羊(1二窯美こ争ζ岳雰雀負孝産rイ警ヒ亮キ
が督載f彗護瞥宅彎%輸ぶラインを日本内分泌学会ず診

:囃鮮ML肥1守

咄:雌

・パシレオチ ド (sOM230,先 端巨大症 )

国内外の関連する領城 と合同会議などを

彗たL「摯
交
摯
する必要性は本言い

?ヽと

::::をil[驚illili首:i
クであると思われる:



大分類 小分類 疾患名 (○ は特定疾患治療研究事業の対象) 実態調査 (疫学調査 ) 診断・治療ガイ ドライ ン等 新 しい治療薬候補 その他

副腎ホルモン産生

異常

原発性アル ドステ ロン症、偽性低アル ドステロン症、グ
ルココルチコイ ド抵抗症、副腎酵泰欠損広 副腎低形成
(ア ジソン病 )

アンケー ト調査 :2rll19年

原発性アル ドステロン症 :2010年
偽性低アル ドステロン症 :1996年

グルココルチコイ ド抵抗症 :2008年
副腎酵素欠損症 :21X17年

副腎低形成症 :2007年

中枢性摂食異常症 中枢性摂食異常症
ベイロットスタディとして東京都の高校生を
寸象に計画 :2010年

神経性食欲不振症の診断基準 :1990年

神経性食欲不振症のプライマ リケアのためのガイ ド
イン :2007年

グレリン

代 諄 系 原発性高月旨血症
症血脂

＞
鵬
”

発
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原
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(O家 族性高ヨレステロール血症 (ホモ
・FHヘテロ接合体 :急性冠症候群を発症 した
ぼ者におけるFHヘテロの頻度について、現在
読 設で検討中

・成人家族性高コレステロール血症 :2007年
・小児家族性高コレステロァル血症 :2009年
・ I型・V型高脂血症 :2009年
・ 116型 高脂血症 :2009年
・HDL管理ガイ ドライン :2009年     、
・高 トリグリセ リド血症の診断指針 :2006年
・動脈硬化性疾患予防ガイ ドライン2007年版 (動脈凍
化学会と連携 して作成):2007年

アミロイドーシス Dア ミロイドーシス 傷床調査個人票に基づき有病率を推定 ,2010
F アミロイ ドーシス診療ガイ ドライン2010:20104F

rTR 4量 体安定化薬 (FAP)

フェノール化合物 (脳ア ミロイ ドーシス)

i嘗]〕i;土吾r参
撮装高集長lt羅 崚:委奔

※ALア ミロイ ドーシスに対するBHD療法の全国多
晦設臨床試験 (10施殷(エン トリー中)

種々のアミロイ ドーシスの診療や研究に
出わる者が集まるわが国唯一のフォーラム
として、アミロイ ド研究を先導し、さらに
診療ガイ ドライン作成などを行らている。

神経・筋
墨発性 ウイルス疾
患

0ク ロイツフェル ト・ ヤコプ病 (CJD)、 ○グルス ト
マン・ス トロイスラァ・ シャインカー病 (CSS)、 O
致死性家族性不眠症、O亜急性硬化性全脳 炎 (SSP
E)、 進行性多巣性 自質脳炎 (PML)

・ C」Dサ ーベイランス :毎年常時遂行
・ P“L全国 dll査 :2004年
・ PllLサーベイランス :2009-10年 以降は髄液

実査 (時常時調査体制 )

・ SSPE全国調査 :2007年

・C」D診 療マニュアル :2002年

'CJD感 染予防ガイ ドライン :2∞ 3年 0拐J班 に協力作
成)

・プリオン病感染予防ガイ ドライン:2008年

・亜急性硬化性全脳炎 (SSPEl診療ガイ ドライン :

2006年
・進行性多巣性自質脳症 (PHLIの砂断および治療ガ
イ ドライン :2004年 、2005年以降必要に応 して改打
・プリオン病i SSPE,P肛成書 :2010年

Эプリオン病
:キナクリン治験 :2002年 ～2007年
・ベントサン治験 :2005年 -2009年
明確な有効例なし
OSSPE
・リバピリン臨床試験 :2002-2010年 (著効例あ
り)

OPVL
・メフロキン臨床試験 :20∞～2010年 (著効例あ
り)

プ リオン病のサーベイランスは遺伝子や
拉液検査時のll報から迅速性が増し、画像
や脳外科の専門医も加わり充実した体制と
なった。 日本発のvCJDの確定はその成果と
′`える。               |

PllLも 全国調査から随液検査時情報を活用
する体制になり、メフロキン治療研究を開
始した。         :  :
SSPCで もガイ ドラインを伯成しサーベイ

ランス体制を充実させ全国演套を行つて早
期リバビリン治療を可能 とする体制になり
つつある。
2010年 3疾患について成書発刊。

運動失訓症
0脊撻小脳変性症、○ シャイ ヽドレ‐ ガー症候群、○繰
条体黒質変性症、○副腎自質ジス トロフィー、ベルオキ
シソーム病          ‐

・臨床調査個人票の連結可能匿名化によって
自然雁を追跡する1システムを構築して経年調
査を実施
・多系統姜縮症、家族性痙性対麻肛、HJDヾ

SCA 6に ついては別個に症例登録を行い、追跡
調査を実施

・脊髄小脳変性症、副腎自質ジス トロフィー (ALD)

の診断基準を作成 (2004年 )

・ ALDに おける造血幹細胞移植ガイ ドライン :2004年

多系統姜縮症llSAを特定疾患として独立さ
せたため、最も代表的な脊艶小脳変性症SCD

踪 倉↓振 融
r盤

麓 獄 踏ぜ型 等
いる。こうした行政上の分類は疾患の実態
に合わないため、再編成が必要と考える。

神経変性疾患

Э締萎縮性 0」索硬化症 (ALS)、 Oパーキンソン病、O進
仔性核上性麻痺、○大脳皮質基底核変性症、○ハンチン
トン病、O守髄性筋萎縮症、O球番髄性筋萎縮症、有髄
奎洞症、原発性側索硬化症、有練赤真球舞略病

・球脊Hl性筋萎縮FFI原発性側索硬化症、脊
1性筋萎絡症、ハンチントン病の全国疫学調
に実jiC:2006年

・脊髄空洞症 :一次アンケート調査 :2009年

・診断基準 (常髄空洞症、有棘赤血球症を伴 う舞踏
病):2009年
・治療ガイ ドライン L厖治療ガイ ドライン

(2002)」 fパ ーキンソン病治療ガイ ドライン
(2002)」 (いずれも日本神経学会と連携 して作成 )

現時点では、治療ガイ ドライン作成につ

いては、班全体 として取 り組んではいない
が、班員が神経学会その他の参画すること
で関与している。

特定疾患の認定基準及び臨床調査個人票
について、最近の知見を踏まえて改正する
必要があるものもある。

ライ ンゾーム病・
ペルオキシンーム )ラ イ ンゾーム病、ベルオキシツーム病

・健康関連oOLの調査 :2007～ 2009年
:全国疫学調査 :2001年 診断基準 (研 究班ホームベージヘの掲載):2009年

L疫性神経疾患

Э多発性硬化症 (MS)、 ○重症筋無力症 (“ )、 ギラン・
パレー症候群 (GBS)、 フィッシャー症候群、O慢性炎症
出脱髄性多発神経炎 (CIDP)、 多巣性運動ニューロパ

チー (ルイス・サムナー症候群)、 単クローン抗体を伴
う末梢神経炎 (ク ロウ・フカセ症候群)、 HTLV-1関連脊
随症 (HAMl

アンケー ト調査 (小児MS、 GBSt Fisher等 )

2009年

・‖Sについては、関連する学会 (神経学会、神経治療
手会、神経免疫学会)と 共同で作成
・Ю,CBS,Fisher,CIDPに ついては現在、関係学会 と共
司でガイ ドラインの改定に取り組む予定。

・多発性硬化症に対する免疫グロプリン
(CCS)、 FTY720、 タイサプリ、グラチラマーア

セテート
・クロウ・フカセ症候群に対するサリドマイドな
ど

E常圧水頭症 E常圧水頭症
′ャン ト手術を行った水頭症の症例登録 :

009年

特発性正常圧水頭症診療ガイ ドライン :2004年 (日 本
正常圧水頭症研究会と協同で策定されたガイ ドライン
の改定を行 う予定)

モヤモヤ病 Dモヤモヤ病 (ウ ィリス動脈輪閉塞症)

F■ タベース構築による疫学調査 (1000人 規
真)                         _

もやもや病 (ウ イリス動脈輪閉塞症)診断・治療ガイ ド
ライン :2009年

視 覚 系
目膜脈絡膜・視神
堡姜縮症

D網腐色素変性症、加齢性黄斑変性症、難治性視神経症 山ヽ町スタディ50歳以上の1凛 :1997年 :帰蹴書議案桂8倉禁与第雫すンタ響器軍産中に嘉た
する予定

′ECF Trap Eye、 補体抑制剤
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聴党 .平

衡機能系
前庭機能異常 メニエール病、遅発性内 リンパ水腫

I究班所属施設による疫学調査と有病率推定
りための特定地区調査 :2009年

・メニ手―ル病診断基準の改定:2∞8年、
・メニエール病・遅発性内 リンパ水腫診療ガイ ドライ
ン作成中:2010年 度中完成予定 (日 本めまい平衡医学会
と連携して作成)

じ性高度難聰 実発性難聴、特発性両側性感音難聴
虫性感音難聴の00Lについて多施設での調査¢
11台 :2009年

各疾患の診断基準を見直 し、特に新 しい抗ムンプス
18‖抗体のキン トを用いたムンプス難聴診断基準を改
lT:2009年   |

循環器系 棒発性心筋症
Э特発性拡張型 (う つ血型)心筋症、○肥大型心筋症、
D拘束型心筋症、○ミトコン ドリア病、Oフ ァプリー
鴨、家族性突然死症候群

・特発性心筋症患者の全国調査 :1998年
・特発性心筋症の前向き登録研究 (心 筋症症
列のエントリーを行い予後を追跡):2006年

・特発性′き筋症診断の手引き :2005年
・心筋症ガイ ドラインの新規作成中 (日 本循環器病学
ミと連携)   |
・急性心不全のガイ ドライン改定中(日 本術環器病学
ミと連携)

Эエプレレノン (心筋症を中心とする慢性心不
全、臨床研究または臨床治験計画中)

Э免疫吸着療法 (拡張型心筋症、臨床治験中)

DBNP、 グレリン、ア ドレノメジュリンなどのペ

プチ ド療法 (慢性心不全)

D心筋症症例登録の悉皆性を訴求するため
こ、日本各地区に連絡代表者をおき (現行
つ共同研究者でほぼ綱臓される)、 その下
こ、心筋症を扱 う病院と連携 して、すべて
つ症例を登録することが必要。そのために
ま、特定疾患認定を行つている各都道府県
つ部署と連携を迎めるのが望ましい。
)日 本がこの分野で活目するためには、ア
ジアでの連絡協議会をつくり、アジアでの
庭態調

=を
行 う必要がある。また、心筋症

つ基礎・臨床研究、実臨床の中心は 日本で
らるとい う状況を目指 したい。
Dミ トコン ドリア病についてはその特殊性
いら独立した研究班を策定し、その分野と
I究者の相互乗 り入れをするのが望まし

nf・吸器系 びまん性肺疾患
D特発性間質性肺炎、びまん性汎細気管支炎、Oサルコ
イドニシス     、

・北海道地区を対象にしてサルコイ ドーシス
リ詳細な疫学調査 :2010年
・疫学割査 (特発性‖!質性肺炎):2008年

・特発性間質Ulll炎診Jlrと 治療の手弓|き :2003年
・サルコイ ドーシ不の診断基準と診断の手う|き 一
Ю06:2006年   |
・サル,イ ドーシ

^治
療に関する見解:2003年

手吸不全

Э原発性肺高血圧症、O特発性慢性肺 11栓塞栓症 (1に高
血圧型)、 若年性肺気脈、ラングルハンス細胞組織球

F鵜艦豊賃骨餐長F群、肺胞書摯気1候群、〇リ
ンパ督

け象 7疾患に対する包括的疫学調査 :2009年

ふ斃程農極濡滸経嚢進甚ζ孫こぶ歴董持lド肥轟置債妄
定候群、肺胞低換気症候鮮):2006年

串
呼吸不全?診断

1治
療っためのガイ

、
ライィ ;こ 996

・ リンパ脈管筋nJlttlymphingi。10ionv● llatosisOu)
滲

"薩
凛 :2008年

消化器系
破治性炎症性11管
暉害

D没瘍性大lll炎 、〇クローン病

5♂晋り耀堅 多1霧V雰望電器:撃
癌性大lll炎

・演瘍性大1り炎・クロニンnil家族内発症調査
2009年

,曹些じ森磐鶴坐範男島牽
型彎査

2YO年

戯rlt大腸炎診断指針 :2∞9年
クローン病診断指針 :2009年   ‐

泄瘍性大1路炎ガイ ドライン作成

糧 難 機 種 富 i激 湊 帽富 :::|:重
クローン癌ガイ ドライン改訂

(日 本消化器病学会 と連携して作成):2010年

完全ヒ ト型hTNFalpha抗 体製剤 (潰瘍性大腸炎・
クローン病 )

D― rtt医師・患者への啓蒙・教育を充実さ
せることにより疾患概念の露餞を図り、患
r00Lの向上を目指す    .
D多施設共同研究による、本邦独自の鬱
析・治療概念の作成を目指す |
Э早期診断・治療により医療費抑制を目指
ナ                、 1

贈治性の肝・胆道
喫思

0原発性胆汁性肝横変、自己免疫性肝炎、O難治性の肝
炎のうち劇症肝炎、肝内結石症、肝内胆管障害

・全国実態調査 (原発性胆汁性肝硬わ  :

。有霧者のコホー Ⅶ 査 俯 内結石励 |:

1007年

1雀昇麦嬌甲発話摩
発性胆

す
性肝硬変自

弓脅
・全国実態調査 (劇症肝炎・遅発性肝不
り :2009年
・全国実態調査 (劇症肝炎の成因以外の急性
千不ω  :2009年・

・原発性胆汁性肝硬変ガイ ドライ ン :2010年
・免疫抑制・化学療法により発症するB型肝炎対策ガ
イドライン :2o09年
・肝移植適応ガイドライン (rl症肝炎の正確な予後予
旧のため改訂):20118年
,自 己免疫性肝炎診lrr指 針 :1996年
・肝内結石症の診nfr・ 治療ガイドライン:1999年

l■4換えヒト肝細胞増殖因子(recOabinant h― n

ど巽燿i琴:』電器),""rふ
世)倒釧炎・

写脈血行異常症
兄纏蓬、鵠 藤蕎晨轟≧窪

くMa→ 症候群、特発性門麻涯 出床個人調査票に基づく疫学調査 (Budd―

hiari症候群患者):2001～2007年
:ヨ脈血行異常症の診断 と治療ガイ ドライン :2007年

准治性膵疾患 ○重症急性膵炎、膵轟胞線維症、慢性膵炎

・全国疫学調査 (急性膵炎、慢性膵炎 (自 己

蔭額嵐量r:1機辟曇

・急性膵炎診rr基準 :1999年 、2008年
・急性膵炎重症度判定基準 :1998年 、2008年
・急性膵炎診療ガイ ドライン :2009年
・慢性膵炎臨床診断基準 :2009年

1藤婚施労樹a窪縁繁諄繁黎

`ガ

ライス島撃。
9年

・慢性1華炎の禁酒 :生活指導指針 :2010年
・自己免疫性膵炎診脚i基準 :2006年
。自己免疲性膵炎のアジア・コンセンサス基準 :2008
単       |
:議羅螺雛斃4'ζ篠

:"°9T



大分類 小分類 募患名 (0は 特定疾患治療研究事業の対象) 実態調査 (疫学調査 ) 診断・ 治療ガイ ドライン等 新 しい治凍薬候補 その他

皮膚・

結合組織
希少難治性皮膚疾
ぼ

Э表皮水疱症 (接合部型及び栄養障害型)、 O農胞性乾
癬、○天疱唐、先天性魚鱗癬様紅皮症

・臨床個人調査票に基づ く疫学調査 12004～
Ю07年
:症例 ンジス トリによるコホー ト研究 :2010
手～  '

診断基準 (天疱磨、膿疱性乾癬):2010年
診断基準 (表皮水疱症、魚鱗癬様紅皮症):2007年

・CD20抗体療法 (天疱唐)

・遺伝子導入堵姜表皮シー ト移植、遺伝子治療、
造血系幹細胞移植、骨髄幹細胞移植 (表皮水疱
症)

，病
飾
鯖

韓
瞑
酬

究
力
よ

綺格
婦

め
明
患

と
解
疾

ま

の
象

を
ど

対

患
な
た

疾

療

し

似
治

適

類

，
は

の
態

に

始
澪

“

目

す

敗と思われる。        '
雑治性疾●克撃事業に共通したテーマで

研究を横断的に進める場合には,現行の研
究班の枠を超えて統括,指導する窓口あれ
ば望ま しい。

♂多質'ト メ銀盤織ξ留鶴伯
人票の様式や改定の手続き, 3)厚労省診
断基準や診療ガイ ドラインの取 りまとめや
その発行事業, 4)臨床治験を進める場合
の手続き, 5)生体試料 リポジ トリなど,

さらに効率よく作業を進めるための組織整
備が必要と思われる。

螢皮症 D強皮症、好酸球性筋膜炎、硬化性姜縮性薔癬 畠床調査個人票に基づく疫学調査 :2008年
強皮症における診断基準・重症度分類 ,治療指針 :

2007年 (2010年 改訂予定)

イマチ■プ、 リツキサン、ミプリピン、ラノ`マイ
シンなど

尾合性結合組織病 Э混合性結合組織病

・全国疫学問査 :1993年
・混合性結合組織病に合併する肺高血圧症実
瞭構査 :2006年
・疫学班と合同の疫学調査 :2009～ 2010年

,混合性結合組織病の治療ガイ ドライン :2004年
(2010年 改訂予定)

.混合性結合組織に合併する肺高血FF症の診断基準 :

992年 (2010年 改訂予定)

神経皮膚症候群
Э神経線維IItt I型 (レ ックリング・ハウゼン病)、 O

嵩警督皆奨[語農留(痒彎側ヒ症げリングル
・定点調査 (神経線維腫症、結節性硬化
D :2009年
・アンケー ト調査 (色素性乾皮症):2010年

・神経線維皿症 I型、神経線維腫症 (■ 型)、 結節性
更化症の治療指針 :2002年
・神経線雛距[症 1型 (レ ックリングハウゼン病)の
診断基llLぉ ょび治療ガイ ドライン (日 本皮膚科学会と
ら同),2008年
・結節性硬化症の診断基準および治療ガイ ドライン

(日 本皮膚科学会と合同):2008年

感ぎ醸経離齢攀難導鰈
季會覇[惜i進シ労言う1量爆発繕iti
できており、臨床家と

―
究者が一緒に

IL論することにより、原因究明、治療方法
開発にむすびつきやすいのではないか。

重症多形滲出性紅
鉦

Э重症多形滲出性紅斑 (急性期 )

に膚科専門医施設でのアンケー ト調査 (発症
r齢 性差、原因薬剤、基盤の感染症、合併症
り租類と頻度、死亡率、治療との関係な
ど):2005-2007年

診断基準 :2005年
重症度分類 :2009年

治療ガイ ドライン :2009年
大量γグロプリン療法、抗mF― o抗体療法

難治性疾 患研究をさらに進 めるにあた
り、′以下のことが望まれる。
1)検体収薬などで患者から協力を得るた
めの広報活動の普及
2)対象疾患患者の長期経過観察を可能に
するシステム形成 (患者自身が保有する共
通カー ドの作成配布や登録システムlJl定)

3)新 しい治療の臨床応用を容易にする支
援組織の段立
4)医薬品被害救済制度などとの横断的な
組織的連携など  、

節・関
系

骨
脊柱靱帯骨化症 2籍警認震葛準行|ヒ2「健暮柱写施経康羅翼疹最鰹賛言

OP)

・疫学調査 (和歌山県の山村および漁村にお
すo中高年 (1690名 )を対象にレン トグン撮
影、生活習慣に関する間診鯛査、運動機能訓
笙、骨密度測定、整形外科医による診察):
Ю06～ 2008年
・アンケー ト調査 (FOP):2009年

・診療ガイ ドライン (後縦靭帯骨化症);2005年
(2011年 改訂予定)

・忠者のための頚椎後縦靭帯骨化症ガイ ドプック
Ю07年

各々の研究グループの得意とする研究手
去などの公開 (ウ ェプサイ トなど)に よる
tL分 野との連携促進が必要。
研究費の使用範囲の弾力化が必要.

特発性大脳骨頭壊
死症

Э特長性大腿骨頭壕死症、特発性ステロイ ド性骨壊死症

だ態調査 (疫学調査 )

・全国疫学調査 (過去5回 実施、直近2004)
・臨床調査個人票に基づいた疫学調査 (2009
-継続中)

・定点モニタリング (新患および手術症例 )

997年～継続中
・多施設共同症例・対照研究 (過去3回実施 )

個 目実施中

・診断基準 :1999年
・治療ガイ ドライン :2004年
(特発性大腿骨頭壊死症に対する関節温存術を世界で

初めて開発 し普及)

抗血小板薬、スタチン、抗酸化剤 (ステロイ ド性
大腿骨頭壊死症 :骨暴死発生の予防薬 として)

特発性大腿骨頭族死症に関 しては、内科
的疾患 (SLE,喘 息,血液疾患など)と 関連
して発生している場合が半数以上を占めて
いるため、それ らの研究班との横断的有機
的な研究体制が組めれば、臨床現場への応
1用 や全国的な研究体制がより確立しやす く
|な る。         |
| さらに、海外における研究者も研究班に
1所属させることができれば、有益な国際協
1カ体制がより組みやす くなると考える。

腎・
泌尿器系

菫行性腎障害
蜂 F蓼ぉ絶嚢惜縛

性ホ球体腎炎、難治性ネフローゼ症 レジス トリーを用いた疫学研究の実施 (2009
午度末合計6,4110例 ):2009年

・ANCA関 連 lll管 炎の治療指針 :2001年   .
・急速進行性糸球体腎炎 (RPCN)の治療指針 :2002年

・ IgA腎 症診療指針 (第 2版):2∞ 2年
・難治性ネフローゼ症候群 (成人例)の 診療指針 :2002

F
・常染色体優性多発性曇胞腎仏DPЮ )診療指針 :2003
F
・●O ANCA関連血管炎に対する標準的治療プロ トコー
シ:2004年
(診療指針の改釘作業を検討中)

トアセチルシステイン (顕微鏡的多発血管炎)

Эスモン
スモン検診 :毎年
(持続的な検診活動、 30年以 上にわたる縦

新的なデー タベースを作成 )

ヤノホルムの服用による神経障害 :1972年

留意事項

らす馨籠r饗磁書里1農撃鷺塞)帯骸鮮琴量暴り7です李
IJttF鱗

奄嶽霧曇霙後8可輌
ならびに研究の方向性に関する研究」アンケー ト調査、国立保健医療科学院によるアンケ∵ 卜調査ヽ研究成果報告書等から集計した。

ハて集計 した。また、自由記載欄に記載のあった意見についても集計した。                  i




