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研究要旨 

小児の腹部におけるリンパ管疾患はリンパ管腫をはじめとして診断、治療に苦慮することが

比較的多く、30％以上の症例が難治性であり、成人期へのキャリーオーバーとなることが多

い。これらは症例が少なく診療に役立つ情報を得るためには全国規模で症例情報をまとめる

必要がある。当分担研究においては平成 21-23 年度に行われた「日本におけるリンパ管腫患

者（特に重症患者の長期経過）の実態調査及び治療指針の作成」研究に引き続き、腹部リン

パ管疾患に関するクリニカル・クエスチョンに対して、対象の一部を「腹部リンパ管腫及び

関連疾患」に拡大して症例調査及び文献調査を行い、ガイドラインを作成する。本年度は前

調査の見直し、腹部リンパ管疾患の重症・難治性度診断基準の試作、文献調査が行われ、検

討すべきクリニカル・クエスチョンを設定した。今後全国調査を行い文献調査結果と統合し

診療ガイドラインを作成する。 
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Ａ．研究目的 

小児の腹部におけるリンパ管疾患はリンパ

管腫をはじめとして診断、治療に苦慮する

ことが比較的多く、30％以上の症例が難治

性であり、成人期へのキャリーオーバーと

なることが多い。これらは症例が少なく診

療に役立つ情報を得るためには全国規模で

症例情報をまとめる必要がある。当分担研

究においては平成21-23年度に行われた「日

本におけるリンパ管腫患者（特に重症患者

の長期経過）の実態調査及び治療指針の作

成」研究に引き続き、腹部リンパ管疾患に

関するクリニカルクエスチョンに対して、

対象の一部を「腹部リンパ管腫及び関連疾

患」に拡大して症例調査及び文献調査を行

い、ガイドラインを作成する。 

 

Ｂ．研究方法 

・平成21-23年度研究「日本におけるリンパ

管腫患者（特に重症患者の長期経過）の実

態調査及び治療指針の作成」における腹部



症例データの見直しを行い、旧登録症例か

ら腹部リンパ管腫に対する重症・難治性診

断基準を設定する。 

・文献調査にて問題点を列挙し、その結果

を考慮して解決が望まれるクリニカルクエ

スチョンを協議により設定する。クリニカ

ルクエスチョンへの回答を目的としつつ調

査項目を設定する。対象は日本小児外科学

会の認定施設とする。 

・得られた臨床データに文献データを加え

つつ診療のガイドラインを作成する。 

 

（倫理面への配慮） 

本年度は新たな症例調査を行う前段階の準

備のみが行われた。すでに倫理委員会にて

承認を得た調査結果の見直しを行ったのみ

であり、倫理問題には抵触する活動は行わ

れていない。 

来年度新たな症例調査を行う際には臨床研

究の一つとして研究機関においては研究計

画の倫理審査を要する。 

 

Ｃ．研究結果及び考察 

☆腹部リンパ管腫に対する重症・難治性診

断基準の設定 

 

 前研究にて導かれたリンパ管腫の難治性

度スコア化と同様に、腹部リンパ管腫につ

いて式を導くと（図１、２）、感度・特異

度ともに約８０％が最高となり、このスコ

アリング法では十分とはいえないと考えら

れた。 

 

 

 

 

図１ 腹部リンパ管腫における難治性度ス

コアリング 

 

図２ 難治性度スコアリング結果の評価 

 

☆ 関連文献検索結果 

 

 「腹部」「後腹膜」「腸間膜」「大網」

などのkeywordを用いて検索が行われた。ほ

とんどが症例報告及び複数症例の後方視的

検討であり、前方視的研究を行ったエビデ

ンスレベルの高い文献は全く認められなか

った（表1）。文献の検索範囲は本研究の対

象疾患をすべてカバーしてレビューする。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



表１ 腹部リンパ管腫検索結果 

（2012年12月） 

 

☆ クリニカル・クエスチョンの設定 

 

 文献検討、過去のデータの結果より研究

班にて協議し、以下のクリニカル・クエス

チョンを設定した。特に難治性症例におけ

る問題は比較的明瞭であり、文献調査結果

を踏まえて検討すべき項目と認識された。 

 これらに基づき全国調査における調査項

目の選定が開始され、現在調整中である。 

以下に列挙する。 

 

【疾患分類・疾患名・定義・診断基準など】 

＃１  腹部リンパ管腫の種類と頻度は？ 

＃２  腹部リンパ管腫の難治性度の評

価・診断基準は？ 

＃３  腹部リンパ管腫と診断した根拠

は？ 

 

【症状】 

＃４  腹部リンパ管腫の症状・合併症は

何か？ 

＃５  臨床症状、臨床所見と難治度は関

連するか？ 

 

【診断方法・検査】 

＃３  腹部リンパ管腫と診断した根拠

は？ 

＃６  腹部リンパ管腫の画像診断には

MRIを行うべきか？ 

＃７  腹部リンパ管腫のフォローはMRI

で行うべきか？ 

＃８  腹部リンパ管腫の診断（病態の把

握）に用いられる検査は？ 

＃９  臨床検査所見と難治度は関連する

か？ 

 

【治療】 

＃１０ 腹部リンパ管腫の治療に手術は有

用か？ 

＃１１ 腹部リンパ管腫の手術に腹腔鏡手

術を積極的に導入するべきか？ 

＃１２ 腹部リンパ管腫の治療にOK432局

注は有用か？ 

＃１３ 腹部リンパ管腫の治療にブレオマ

イシン局注は有用か？ 

＃１４ 腹部リンパ管腫の治療にリンパ管

静脈吻合は有用か？ 

＃１５ 腹部リンパ管腫の治療方法にはど

のような方法があるか？  

＃１６ 腹部リンパ管腫に対する有効な治

療法は何か？ 

＃１７ 腹部リンパ管腫の手術適応はどの

ような場合か？ 

＃１８ 広範な腸間膜リンパ管腫は局注療

法を第一選択とする？ 

＃１９ 難治性乳麋腹水、リンパ管腫症に

対してミノマイシン注入は有用

か？ 

＃２０ 難治性乳麋腹水、リンパ管腫症に

乳麋叢結紮は有用か？ 

＃２１ 腹部リンパ管腫の感染時には抗生



剤投与を第一選択とするか？ 

【疫学・病因】 

＃１  腹部リンパ管腫の種類と頻度は？ 

＃２２ 小児腹部リンパ管腫のわが国にお

ける発生頻度（数）は？ 

＃２３ 腹部リンパ管腫の成因は？ 

＃２４ 出生前発見例の頻度（数）は？ 

＃２５ 腹部リンパ管腫の性差はどうなっ

ているか？ 

 

【予後】 

＃２６ 胎児期発見のリンパ管腫はまず待

機的に経過観察か？ 

＃２７ 腹部リンパ管腫は臨床症状がなけ

れば待機的に経過観察でよいか？ 

＃２８ 腹部リンパ管腫による死亡数はど

れくらいか？ 

＃２８ 腹部リンパ管腫の治療合併症には

どのようなものがあるか？ 

＃２９ 腹部リンパ管腫のある患児の成長

はどうなっているのか？ 

＃３０ 出生時身長体重は？（体重はあて

にならない？） 

＃３１ 治療時の身長体重は？（体重はあ

てにならない？） 

 

【出生前診断】 

＃２６ 胎児期発見のリンパ管腫はまず待

機的に経過観察か？ 

 

☆ Ｗｅｂ調査準備 

 リ ン パ 管 疾 患 情 報 ス テ ー シ ョ ン

（http://lymphangioma.net/）内の研究ペ

ージに入力システムを作成中である。 

 当ページは平成24年中に「リンパ管腫情

報ステーション」から「リンパ管疾患情報

ステーション」に改編された。 

図３ リンパ管疾患情報ステーションＨＰ 

 

 

Ｄ．結論 

重症・難治性の腹部リンパ管疾患の定義（診

断基準）、様々なクリニカル・クエスチョ

ンへの回答を得るために、目的を明確にし

て全国症例調査を行う必要があることが明

らかになった。現在症例調査項目を選定し

ており「リンパ管疾患情報ステーション」

内での調査システムを作成中である。来年

度初頭より調査を開始し、年度末に文献解

析結果とまとめてクリニカル・クエスチョ

ンへの回答を作成し、ガイドラインとする

予定である。を拡充され研究利用のため準

備中である。 
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