
 
 

 



 
 

 



 
 

 



 
 

 



 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

多発性内分泌腫瘍症 1型および 2型の重症度分類 

 

 
 

 



 
 

 

I. 多発性内分泌腫瘍症 1型 

 

ステップ１：個々の病変の評価 

 

１．原発性副甲状腺機能亢進症 （遠隔転移/異所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 原発性副甲状腺機能亢進症を認めない． 

□ 1 原発性副甲状腺機能亢進症を認めるが，治療を必要としていない．日常・社会生

活に支障がない． 

□ 2 原発性副甲状腺機能亢進症を認め，治療を必要としている．日常・社会生活に支

障がない． 

□ 3 原発性副甲状腺機能亢進症に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障

がある． 

□ 4 原発性副甲状腺機能亢進症に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障

がある． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 生化学的異常を認めず，治療を必要としていない．臨床症状はなく日常・社会生

活に支障がない． 

□ 1 生化学的異常を認めるが，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含

めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 原発性副甲状腺機能亢進症もしくは術後の影響に対する治療を必要としている．

過去の治療による影響を含めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

 

２．膵消化管神経内分泌腫瘍 （遠隔転移/異所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 膵消化管神経内分泌腫瘍を認めない． 

□ 1 膵消化管神経内分泌腫瘍を認めるが，治療を必要としていない．日常・社会生活

に支障がない． 

□ 2 膵消化管神経内分泌腫瘍を認め，治療を必要としている．日常・社会生活に支障

がない． 

□ 3 膵消化管神経内分泌腫瘍に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障が

ある． 

□ 4 膵消化管神経内分泌腫瘍に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障が



 
 

ある． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 残存病変を認めず，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障がない． 

□ 1 残存病変を認めるが，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含めて

臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 膵消化管神経内分泌腫瘍もしくは術後の影響に対する治療を必要としている．過

去の治療による影響を含めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

 

３．下垂体腫瘍 （遠隔転移/異所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 下垂体腫瘍を認めない． 

□ 1 下垂体腫瘍を認めるが，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 下垂体腫瘍を認め，治療を必要としている．日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 下垂体腫瘍に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 下垂体腫瘍に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 残存病変を認めず，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障がない． 

□ 1 残存病変を認めるが，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含めて

臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 下垂体腫瘍もしくは術後の影響に対する治療を必要としている．過去の治療によ

る影響を含めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

 

４．胸腺神経内分泌腫瘍 （遠隔転移/異所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 胸腺神経内分泌腫瘍を認めない． 

□ 3 胸腺神経内分泌腫瘍を認める． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 残存病変を認めず，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含めて臨

床症状がなく，日常生活に支障がない． 

□ 3 残存病変を認めないが，過去の治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・

社会生活に支障がある．  



 
 

□ 4 残存病変を認める（日常・社会生活上の支障の有無を問わない）． 

 

５．その他の腫瘍（副腎皮質腫瘍，気管支神経内分泌腫瘍，皮膚腫瘍など）（遠隔転移/異

所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 1 「その他の腫瘍」を認めるが，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障

がない． 

□ 2 「その他の腫瘍」を認め，治療を必要としている．日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 「その他の腫瘍」に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 「その他の腫瘍」に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 残存病変を認めず，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障がない． 

□ 1 残存病変を認めるが，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含めて

臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 「その他の病変」もしくは術後の影響に対する治療を必要としている．過去の治

療による影響を含めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

注：「その他」の腫瘍が複数ある場合は，それぞれについて算定し，合計する． 

 

 

ステップ２：個人評価表の作成 

それぞれ該当するスコアにチェックを入れる． 

 

腫瘍部位 発症・治療 スコア 

副甲状腺機能亢進症 A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

膵消化管神経内分泌腫瘍 A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

下垂体腫瘍 A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

胸腺神経内分泌腫瘍 A □ B □ 0 □       3 □ 4 □ 5 □ 

その他（        ） A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

その他（        ） A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

その他（        ） A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

 

 

ステップ３：重症度の判定（グレード） 

 



 
 

重症度グレード 

グレード０：すべてのスコアが A-0（未発症） 

グレード１：単一病変のみ発症している．臨床症状はない． 

グレード２：複数病変を発症している．臨床症状はない． 

グレード３：臨床症状を伴う病変を発症しているもしくは遠隔転移を伴う病変がある 

 （病変の数は問わない）． 

 

 

重症度：グレード 

 



 
 

 

II. 多発性内分泌腫瘍症 2型 

 

ステップ１：個々の病変の評価 

 

１．甲状腺髄様癌 （遠隔転移/異所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 甲状腺髄様癌を認めない． 

□ 2 甲状腺髄様癌を認める．日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 甲状腺髄様癌に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 甲状腺髄様癌に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

B. 治療中または治療後 

□ 2 残存病変を認めず，補充治療を必要としている．日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 残存病変を認めないが，過去の治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・

社会生活に支障がある．  

□ 4 残存病変を認める（日常・社会生活上の支障の有無を問わない）． 

 

２．褐色細胞腫 （遠隔転移/異所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 褐色細胞腫を認めない． 

□ 1 褐色細胞腫を認めるが，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 褐色細胞腫を認め，治療を必要としている．日常・社会生活には支障がない． 

□ 3 褐色細胞腫に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 褐色細胞腫に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 残存病変を認めず，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障がない． 

□ 1 残存病変を認めるが，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含めて

日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 褐色細胞腫もしくは術後の影響に対する治療を必要としている．過去の治療によ

る影響を含めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

 

３．原発性副甲状腺機能亢進症 （遠隔転移/異所性発症を伴う時は 1点を加算する） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 原発性副甲状腺機能亢進症を認めない． 



 
 

□ 1 原発性副甲状腺機能亢進症を認めるが，治療を必要としていない．日常・社会生

活に支障がない． 

□ 2 原発性副甲状腺機能亢進症を認め，治療を必要としている．日常・社会生活に支

障がない． 

□ 3 原発性副甲状腺機能亢進症に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障

がある． 

□ 4 原発性副甲状腺機能亢進症に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障

がある． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 生化学的異常を認めず，治療を必要としていない．臨床症状はなく日常・社会生

活に支障がない． 

□ 1 生化学的異常を認めるが，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含

めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 原発性副甲状腺機能亢進症もしくは術後の影響に対する治療を必要としている．

過去の治療による影響を含めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

 

４．その他の症状（便通異常/粘膜神経腫など上記病変とは独立して発生する病態） 

A. 未発症または未治療 

□ 0 「その他の症状」を認めない． 

□ 1 「その他の症状」を認めるが，治療を必要としていない．日常・社会生活に支障

がない． 

□ 2 「その他の症状」を認め，治療を必要としている．日常・社会生活には支障がな

い． 

□ 3 「その他の症状」に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 「その他の症状」に伴う臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

B. 治療中または治療後 

□ 0 残存症状を認めず，治療を必要としていない．日常生活に支障がない． 

□ 1 残存症状を認めるが，治療を必要としていない．過去の治療による影響を含めて

日常・社会生活に支障がない． 

□ 2 「その他の病変」もしくは術後の影響に対する治療を必要としている．過去の治

療による影響を含めて臨床症状がなく，日常・社会生活に支障がない． 

□ 3 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に軽度の支障がある． 

□ 4 治療による影響を含めて臨床症状を認め，日常・社会生活に高度の支障がある． 

注：「その他の症状」が複数ある場合は，それぞれについて算定し，合計する． 



 
 

 

 

ステップ２：個人評価表の作成 

それぞれ該当するスコアにチェックを入れる． 

 

腫瘍部位 発症・治療 スコア 

甲状腺髄様癌 A □ B □ 0 □    2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

褐色細胞腫 A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

副甲状腺機能亢進症 A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

その他（        ） A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

その他（        ） A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

その他（        ） A □ B □ 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 4 □ 5 □ 

 

 

ステップ３：重症度の判定（グレード） 

 

重症度グレード 

グレード０：すべてのスコアが A-0（未発症） 

グレード１：単一病変のみ発症している．臨床症状はない． 

グレード２：複数病変を発症している．臨床症状はない． 

グレード３：臨床症状を伴う病変を発症しているもしくは遠隔転移を伴う病変がある 

 （病変の数は問わない）． 

 

 

重症度：グレード 

 

 



 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

患者・家族の会および市民公開講座関連資料 
 
 
第 36 回日本遺伝カウンセリング学会市民公開シンポジウム 

第 19 回日本家族性腫瘍学会市民公開講座 

多発性内分泌腫瘍シンポジウム 

 
 



 
 

第36回日本遺伝カウンセリング学会市民公開シンポジウム 2012年6月10日 12:40－14:00 

信州大学医学部附属病院 外来棟 4階 大会議室 

 

プログラム 

 

座長 福嶋義光 

 

１．遺伝カウンセリングロールプレイ実習～全人的医学教育としての取り組み～ 

信州大学医学部附属病院遺伝子診療部 古庄知己 

２．デルマタン4-O-硫酸基転移酵素欠損による新型Ehlers-Danlos症候群の発見と疾患概念

の確立 

信州大学医学部附属病院遺伝子診療部 古庄知己 

３．家族性アミロイドポリニューロパチー（FAP）に対する新規治療法の開発と臨床応用 

信州大学医学部附属病院遺伝子診療部 関島良樹 

４．遺伝子治療を視野に入れたデュシェンヌ型筋ジストロフィーに対する早期からの包括医

療～チーム医療の構築～ 

信州大学医学部附属病院脳神経内科，リウマチ・膠原病内科 中村昭則 

５．多発性内分泌腫瘍症(MEN)研究コンソーシアムが牽引する”ALL JAPAN”ネットワーク 

信州大学医学部遺伝医学・予防医学 櫻井晃洋 

６．難聴のパーソナル医療：遺伝子診断から人工内耳まで 

信州大学医学部耳鼻咽喉科 宇佐美真一 



 
 

５．多発性内分泌腫瘍症(MEN)研究コンソーシアムが牽引する”ALL JAPAN”ネットワーク 

 



 
 

 



 
 

 



 
 

 



 
 

 

 



 
 

 



 
 

 



 
 

 



 
 

第19回日本家族性腫瘍学会市民公開講座 2013年7月27日 15:00－17:00 

別府ビーコンプラザ 3階 国際会議室 

 

プログラム 

 

座長 櫻井晃洋 

 

１．MENってどんな病気？ 

札幌医科大学医学部遺伝医学 櫻井晃洋 

２．多発性内分泌腫瘍症1型（MEN1）について 

京都大学大学院医療倫理学・遺伝医療学 小杉眞司 

３．MEN1の治療 

東京女子医科大学内分泌外科 堀内喜代美 

４．患者さんの体験談 

 

５．多発性内分泌腫瘍症2型（MEN2）の診断 

医療法人野口記念会野口病院外科 内野眞也 

６．MEN2の治療 

愛知医科大学乳腺・内分泌外科 今井常夫 



 
 

１．MENってどんな病気？ 資料 

 



 
 

 



 
 

 



 
 

多発性内分泌腫瘍症シンポジウム 2013年9月21日 13:00－15:30 

東京YWCA会館（お茶の水）カフマンホール 

 

プログラム 

 

座長 櫻井晃洋 

 

１．開会のあいさつ 

札幌医科大学医学部遺伝医学 櫻井晃洋 

２．MEN1型の病態と治療について 

東京女子医科大学内分泌外科 岡本高宏 

３．MEN2型の病態と治療について 

愛知医科大学乳腺・内分泌外科 今井常夫 

４．患者さんの体験談 

 

５．最近の医療行政と医療制度等について 

札幌医科大学医学部遺伝医学 櫻井晃洋 

６．フリートーク 



 
 

 

 


