
厚生労働科学研究費補助金 

難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業） 

分担研究報告書 

腹部リンパ管腫および関連疾患 
 

研究分担者（順不同） 藤野 明浩 慶應義塾大学医学部小児外科・ 

国立成育医療研究センター外科 専任講師 

森川 康英 慶應義塾大学医学部小児外科 非常勤講師 

上野 滋  東海大学医学部外科学系小児外科学 教授 

岩中 督  東京大学大学院医学系研究科小児外科 教授 

 

【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」研究において行った症例調査の

結果を用いて「リンパ管腫の重症・難治性度診断基準」を作成すべく統計学的処理に基づいた

難治性度スコアを作成した。今後関連各科との整合性をはかり難病としての提言へ向けて情報

を整える。またリンパ管腫の診断基準（案）を作成した。腹部リンパ管疾患に関しては、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、腹部リン

パ管疾患の重症・難治性度診断基準の試作、今後検討すべきクリニカル・クエスチョンを設定

したが調査を完遂出来なかった。 
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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」において収集したデータ

の詳細な検討を追加し、難治性度を点数化する



ことを試みる。またリンパ管腫の診断基準を設

定する。 

腹部症例については特に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。 

リンパ管疾患に関する情報のハブとしてホー

ムページ「リンパ管疾患情報ステーション」を

拡充する。 

 

（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 

☆リンパ管腫診断基準（案）の作成 

リンパ管腫の臨床上の扱いの問題点としては 

・リンパ管腫の定義はあいまい。 

・異なる病態の疾患の混在 

・症候群のひとつの徴候としてのリンパ管腫が

存在する 

などがあり、これらを克服した診断基準を設け

ることが必要であった。これに対し、 

・現実の臨床診断に即して定める 

・異なる病態は可能な限り除外 

・症候群は除外 

という方針にて診断基準を作成した。 

＜リンパ管腫診断基準案＞ 

リンパ管腫とは、「1〜複数の嚢胞が病変内

に集簇あ性もしくは散在性に存在する病変」で

あり、その「病変の分布域は様々だがひとつの

連続病変（脾臓を除く）」であり、「病変の膨

らみは増減することがあるが病変の範囲は拡大

しない」ものであり、以下の3項目のひとつ以

上を満たす。 

A, 嚢胞内にはリンパ液を含む。 

B, 嚢胞壁がリンパ管内皮で覆われている。 

C, 他の疾患が除外される。  

鑑別疾患として以下の様な疾患が挙げられる。 

＜リンパ管疾患＞ 

リンパ管腫症、リンパ管拡張症、腸管リンパ

管拡張症、リンパ浮腫、リンパ管形成不全、リ

ンパ管形成異常、胎児期のcystic hygroma 

＜症候群＞ 

Klippel-Trenaunay症候群、Gorham-Stout症候

群、プロテウス症候群、青色ゴム腫様母斑症候

群、Maffucci’s症候群 

＜その他の腫瘤性疾患＞ 

奇形腫、神経線維腫、血管腫症、静脈奇形、

海綿状血管腫 

 

☆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。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

ビューした。 

 

 

☆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 

 

また「リンパ管腫・リンパ管疾患相談窓口」

（ http://www.ped-surg.med.keio.ac.jp/patients/ 

consultation_lymph.html）を開設し、リンパ管腫

及びリンパ管疾患患者からの相談窓口となって

いる。現在2件/月程度の問い合わせがあり、分

担研究者が対応している。情報が十分であれば

そのままアドバイスし、不十分であれば直接診

察をした上で地域の専門医を紹介したりしてい

る。 

 
図4、小児リンパ管疾患相談窓口 



Ｄ．考察 

☆リンパ管腫診断基準案および重症度・難治性

度診断基準の設定においては成果が得られた

が、小児外科の中で作成した本基準が他科に

承認される必要性があり、その調整が難航し

ている。他の研究班にオーバーラップする部

分があり、これを調整して初めて難病として

提言が可能になると考えられる。その上で関

連学会（小児外科、形成外科、皮膚科、耳鼻

咽喉科、放射線科、病理診断科）の承認をう

け、さらに患者意見を反映するため患者会が

現在存在しないことを受けて、webサイト上

で意見求めることを今後必要とする。 

 

☆関連文献検索の結果、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。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

したが、本調査の結果と統合して初めて意味

をなすと考えられた。 

 

☆臨床上非常に重要と考えられるクリニカル・

クエスチョンが設定され、web上の調査シス

テムが作成されたが、実際の調査を開始出来

なかった。これは腹部のみの調査を行う前に

リンパ管腫全体の輪段基準を作成することが

優先されたからである。準備が整っているた

め、今後続けて行っていきたい。 

 

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。 

 

Ｅ．結論 

1）達成度について 

当疾患について腹部に絞った調査の形で進行

していたが、難病として提言する際の基準とし

て、他の部位により多く存在するなか腹部につ

いてのみ基準を設ける妥当生について議論がな

され、結果としてリンパ管腫全体に対する検討

が主に進められた。 

 

2）研究成果の学術的・国際的・社会的意義に

ついて 

リンパ管腫の重症・難治性度に関する客観的

な評価基準は世界にない。その上で本研究によ

り得られた重症度・難治性度基準は大きな意義

がある。場合により国際的にも用いられる可能

性があると考えられる。 

 

3）今後の展望について 

リンパ管腫のうち重症・難治性の基準を満た

す場合に難病として補助を受けることを提言す

ることが目標であるが、その上で他の研究班と

整合性をとり、共通の基準を設ける必要があ 

る。また関連学会（小児外科、形成外科、皮膚

科、耳鼻咽喉科、放射線科、病理診断科）の承

認をうける必要がある。このために、研究班の

構成において関連する研究班の統合を図る。 

さらに患者意見を反映するため患者会が現在

存在しないことを受けて、webサイト上で意見

求めることを行う。 

調査研究は重要であるが、現時点では特効治

療はなく、本質的には病態解明と治療法の開発

が課題である。分担研究者らはこれを平行して



行っているが、こちらにも力をいれるべきであ

る。 

 

4）研究内容の効率性について 

腹部リンパ管腫の問題点として非常に鑑別の

困難なリンパ管腫症が存在している。この両者

を明確に区別することが、難治性診断基準を応

用するために非常に重要であるが、リンパ管腫

症については現在他の研究班において精力的に

研究が進められている。また脈管奇形の一部と

してリンパ管腫の調査をしている研究班もあり、

基準制定においては,リンパ管腫の診断基準の

地点から根本的に考え方を異としており、整合

性を図ることに難渋した。 

 

5）最後に 

腹部リンパ管腫のみならずリンパ管腫全体の

診断基準及び重症度・難治性度診断基準案の策

定がおこなわれた。基準案は完成したが、平行

して同じ疾患、及び非常に近く鑑別が困難な疾

患を研究している研究班がありその整合性を取

るに到らなかった。今後3年間でこれを行い、

さらに関連する複数の学会、及び患者側の意見

を十分取り入れて難治疾患として提言したい。 

腹部につき特別に行っている調査は今後も引

き続き行い、まとめていく。 
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