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研究要旨 

 

 血管腫・血管奇形の全国調査で登録された混合型もしくは症候群として登録された症例440例に

ついて、統計的な検討を行った。混合型にはVM（静脈奇形）,LM（リンパ管奇形）,CM（毛細血管奇

形）,AVM（動静脈奇形）のうち複数の成分を含むが、Klippel-Trenaunay症候群,Parkes Weber症候

群など固有の呼称をもつ症候群としての診断にいたらないと登録者が判断した症例が含まれる。本

研究は、本邦はもちろんのこと報告者の認識する範囲で最大数の症例情報を収集した研究となった。

脈管奇形の中でも治療の難度が高いと考えられるこれらの病型症例においても、従来より行われて

いる切除術と同等、もしくはそれ以上に高頻度に硬化療法が治療方法として採用されており、高率

に病態の改善を得ていたことが本研究で明らかになった 

 

 

Ａ．研究目的 

 

Ｂ．研究方法 

平成25年7月16日～平成26年2月8日にかけ

て行った症例登録のうち、混合型、もしく

は症候群として登録された症例について、

統計的な検討を行った。 

混合型にはVM,LM,CM,AVMのうち複数の成

分を含むが、KTS,PWなど固有の呼称をもつ

症候群としての診断にいたらないと登録者

が判断した症例が含まれる。 

結果の解析においては、混合型、症候群を

別に計数した。 

 

（倫理面への配慮） 

本調査の実施については研究代表者・研究

分担者が所属する以下の研究機関の倫理委

員会の承認が得られている。 

１．川崎医科大学（平成24年9月15日承認） 

２．長崎大学（平成24年10月29日承認） 

３．千葉大学（平成24年11月27日承認） 

４．大阪大学（平成24年2月13日承認） 

症例登録データは連結可能匿名化し、照合

表は各施設担当者が管理した。公開データ

に個人情報は含まれない。Web登録システム

はISO27001/ISMS認証取得業者に委託した。

対象患者の人権は擁護され、不利益並びに

危険性は生じないと考えられる。 

 

Ｃ．研究結果 

 

I) 混合型症例 

 

患者基本情報 



 

本研究においては、207症例の混合型症例

登録があった。年齢は24.5±20.5（2-88）

歳で、男82例、女125例であった。初発時期

の記載があったのは191例で、多くが生下時

から10歳未満で発症していた。 

併存疾患・既往歴があったのは26例であ

った。先天的素因が強く疑われるものとし

てはファロー四徴症、レックリングハウゼ

ン氏病がそれぞれ1例ずつ認められた。 

家族歴は、なし168例、不明24例で家族歴が

指摘された症例はなかった。 

 

部位情報 

病変としては232病変についての記載が認

められた。主な占拠部位は頭頸部75病変、

下肢71病変、体幹46病変、上肢40病変であ

った。 

最深の病変が皮膚皮下までの症例が93例、

筋肉骨靭帯まで達するものが114例であった。

最大病変が10cm以上の直径を有するものが

113例、10cm未満5cm以上であるものが45例、

5cm未満であるものが49例であった。 

 

症状情報 

 

受診時の症状としては、整容障害（主観

的評価）130例、腫脹116例、疼痛88例、局

所の出血（内出血含む）46例、感染13例、

潰瘍8例、症状なし9例であった。 

機能的障害としては、下肢機能を中心と

して多彩な障害が認められた。 

 

診断情報 

 

混合型病変を構成する病変としてはVM185

例、CM127例、LM114例、AVM25例が指摘され

ていた。 

混合のパターンとしては、VM+CM 69例、

VM+LM 68例など、VM+CM+LM29例など、VM, 

CM, LMを含むパターンが主で、AVMを含むも

のは少なかった。 

診断の根拠としては臨床診断、画像診断

が多く用いられており、病理診断の寄与は

比較的小さいことがわかった。 

診断に有用な画像診断としては、MRI166

例、超音波121例と、診断におけるこれら検

査の有用性が高く評価されていた。 

 

治療情報 

 

他院での治療歴がある症例が70例、治療

歴のない症例が132例、不明例が5例であっ

た。 

治療としては82例で切除（再建）術が、

83例で硬化療法が、5例で塞栓療法が、40例

でレーザー治療が、保存的治療が51例で行

われていた。 

総じて122例で入院治療が行われていた。

入院治療の回数は1-2回83例、3-5回23例、6

回以上15例、回数不明1例であった。 

有治療例157例における治療結果は、18例

では治癒、111例では改善、2例は悪化、を

得ていた。 

治療者の判断として、91例は難治性、87

例は難治性ではないと判断されていた。 

 

医療費情報 

 

医療費としては10例で自立支援医療、3例

で小児慢性医療、1例で東京都特定疾患医療

費が用いられていた。25例では不明であっ

たほか、168例では、特別な財源は用いられ

ていなかった。 

 

最大重症度 

 

各症例の重症度は98例が重症度1、55例が

重症度2、29例が重症度3、19例が重症度4、

6例が重症度5であった。 

 

II) 症候群症例 

 

本研究においては、233症例の症候群症例

登録があった。年齢は21.8±17.9（1-75）

歳で、男104例、女129例であった。 

初発時期の記載があったのは213例で、多く

が生下時から5歳未満で発症していた。 

 

併存疾患があったのは46例であり、その

うち半数以上が症候群と関連のある先天性

の病態であった。 



 

家族歴が指摘されていたのは5例であった。

うち2例はBeckwith-wiedemann症候群の症例

であり兄弟に同一疾患の患者が指摘されて

いた。そのほかKTSの1例では親戚にもKTSが

指摘されていた。 

 

部位情報 

 

病変としてはのべ298病変についての記載

が認められた。主な占拠部位は下肢194病変、

頭頸部38病変、体幹35病変、上肢31病変で

あった。 

最深の病変が筋肉骨靭帯まで達するもの

が173例、皮膚皮下までの症例が60例であっ

た。 

最大病変が10cm以上の直径を有するもの

が211例、10cm未満5cm以上であるものが12

例、5cm未満であるものが5例、不明であっ

たものが5例であった。 

 

症状情報 

 

受診時の症状としては、整容障害（主観

的評価）169例、腫脹140例、疼痛97例、局

所の出血（内出血含む）57例、潰瘍41例、

感染32例、症状なし14例であった。 

機能的障害としては、下肢機能を中心と

して多彩な障害が認められた。 

 

診断情報 

 

症候群として登録された症例の診断は、

KTS 161例、PW 37例、SW 19例、青色ゴムま

り様母斑症候群 6例、Mafucci症候群 6例、

Beckwith-wiedemann症候群 2例、Proteus 

症候群 2例であった。 

診断の根拠としては臨床診断の比重が高

かった。 

診断に有用な画像診断としては、MRI175

例、超音波139例と、診断におけるこれら検

査の有用性が高く評価されていた。 

 

治療情報 

 

他院での治療歴がある症例が104例、治療

歴のない症例が123例、不明例が6例であっ

た。 

治療としては 46例で切除（再建）術が、 

71例で硬化療法が、 15例で塞栓療法が、 

59例でレーザー治療が、94例で保存的治療 

が行われていた。 

総じて122例で入院治療が行われていた。

入院治療の回数は1-2回 45例、3-5回 29例、

6回以上 47例、回数不明 1例であった。 

有治療例164例における治療結果は、1例

で治癒、95例で改善、56例で不変、4例は悪

化では悪化していた。 

治療者の判断として、182例は難治性、22

例は難治性ではないと判断されていた 

 

医療費情報 

 

医療費としては22例で自立支援医療、8例

で小児慢性医療、1例で東京都特定疾患医療

費が用いられていた。51例では不明であっ

たほか、151例では、特別な財源は用いられ

ていなかった。 

 

最大重症度 

 

各症例の重症度は53例が重症度1、43例が

重症度2、56例が重症度3、52例が重症度4、

59例が重症度5であった。 

 

Ｄ．考察 

本研究では、207症例の混合型症例、233

症例の症候群症例の登録があった。本邦は

もちろんのこと、報告者の認識する範囲で

最大数の症例情報を収集した研究となった。

脈管奇形の中でも治療の難度が高いと考え

られるこれらの病型症例においても、従来

より行われている切除術と同等、もしくは

それ以上に高頻度に硬化療法が治療方法と

して採用されており、高率に病態の改善を

得ていたことは、本研究で明らかになった

情報の中でも特筆するべき事項である。ま

た、診療者の立場として難治と判断される

ことの多い幼少の症候群症例においても、

その医療費には、多くの場合特別な財源は

用いられておらず、かねてより指摘されて

いる、重症脈管奇形患児への社会的支持の



必要性を裏付ける結果となった。 

 

Ｅ．結論 

本研究は、本邦はもちろんのこと報告者

の認識する範囲で最大数の症例情報を収集

した研究となった。脈管奇形の中でも治療

の難度が高いと考えられるこれらの病型症

例においても、従来より行われている切除

術と同等、もしくはそれ以上に高頻度に硬

化療法が治療方法として採用されており、

高率に病態の改善を得ていたことが本研究

で明らかになった 

 

Ｇ．知的所有権の出願・取得状況（予定を

含む 

1 特許取得 

該当なし 

2 実用新案登録 

該当なし 

3 その他 

該当なし 

 


