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研究要旨 
 
「血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」の英訳を英文雑誌に投稿するため、草稿を作成
した。平成 29年度まではガイドライン翻訳を行い、平成 30年度はこれをガイドライン作成グループ担当者
に送付し校正を依頼した。この校正文をさらに校正し、文献整理を行い、Introduction、Materials and 
Methods などを追加して英文草稿を作成した。平成 31 年度再度校正を行い、出版社と相談し、英文 3 学会
誌同時掲載を目指す。研究班ホームページの管理アップデートを行う。 
 
 
 
 
Ａ．研究目的 
「血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドラ
イン 2017」の英文雑誌投稿を行う。研究班ホーム
ページの管理アップデートを行う。 
 
Ｂ．研究方法 
 平成 30年 4月から８月にかけて日本皮膚科学会
誌「The Journal of Dermatology」、日本小児科学
会誌「Pediatrics International」、日本医学放射線
学会誌「Japanese Journal of Radiology」の編集
委員会とコンタクトを取り、ガイドライン英文雑
誌掲載の相談を行った。7月に英訳文の著者校正を
ガイドライン作成グループメンバーに依頼し、平
成 31年 1月までに校正文を入手した。平成 30年
12 月から平成 31 年 3 月にかけて文献整理をし、
Introduction、Materials and Methodsなどを追加
して英文草稿を作成した。研究班ホームページの
管理アップデートを行った。 
 
Ｃ．研究結果 
ガイドライン英文投稿原稿の草稿を作成した。
平成３０年度時点での英文草稿を資料として添付
する（資料１）。 
研究班ホームページでは「血管腫・血管奇形・
リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」を掲載して
いる。市民公開講座「血管腫・血管奇形・脈管奇
形を正しく知って頂くために」「小児リンパ管疾
患シンポジウム」、「血管腫血管奇形学会学術集
会」の広報を行った。 

 
Ｄ．考察 
 血管腫・脈管奇形の疾患全体の診療ガイドライ
ンは日本発のガイドライン「血管腫・血管奇形診
療ガイドライン 2013」およびその改訂版「血管腫・
血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」
があるのみで、他に国際的なガイドラインはみら
れない。今回「血管腫・血管奇形・リンパ管奇形
診療ガイドライン 2017」の英訳を作成し、3 つの
英文誌に同時掲載し、広報することを意図してい
る。日本発の画期的なガイドラインとなると期待
される。 
さらに 3 誌はそれぞれ学会誌であり、国内にお
いても多様な読者に広報することにより、さらに
周知が図られるものと期待される。 
研究班ホームページでは最新の情報をアップデ
ートし、医療従事者、患者、市民への広報に努め
た。 
 
Ｅ．結論 
 「血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイド
ライン 2017」の英文投稿原稿の草稿を作成した。
平成 31年度再度校正を行い、出版社と相談し英文
3学会誌同時掲載を目指す。 
研究班ホームページでは最新の情報をアップデ
ートした。 
 
Ｆ．研究発表 
１．論文発表 



 
 
（発表誌名巻号・頁・発行年等も記入） 

1) Hashimoto K, Uchida B, Horikawa M, 
Mimura H, Farsad K. Effects of Different 
Mixing Agents on the Stability of Sodium 
Tetradecyl Sulfate (STS) Foam: An 
Experimental Study. Cardiovasc Intervent 
Radiol. 2018;41(12):1952-1957. 
2) 三村秀文.硬化療法・塞栓術の実際. 大原國章, 
神人正寿, 血管腫・血管奇形臨床アトラス, 南江
堂, 東京, 2018:40-47. 
3) 三村秀文.vascular anomalies(脈管異常). 画
像診断増刊号 2018;38:76-81. 

2．学会発表 
1) Hidefumi Mimura. Vasc malformation 
general, Seminar for Interventional Radiology 
in Asia-Pacific 2018, Oct 2018. 
2）Kazuki Hashimoto, Masahiro Horikawa, 
Barry Uchida, Khashayar Farsad, Hidefumi 
Mimura.The Durability of Sodium Tetradecyl 
Suphate (STS) Foam in vitro Model, 第 47回
日本 IVR学会, May 2018. 
3）三村秀文.血管奇形の IVR, 第 77回日本医学
放射線学会総会, 2018年 4月. 
 
Ｇ．知的所有権の出願・取得状況（予定を含む 
1 特許取得 
 なし 
2 実用新案登録 
 なし 
3 その他 
なし
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分担研究報告書 
 

2199例の臨床データに基づく静脈奇形の疼痛発生率の解析 
 

研究分担者 力久直昭 千葉労災病院形成外科部長 
 
研究要旨 
Type of Research: 多施設間, レトロスペクティブ, 横断的な 研究. 
Key Findings: 四肢体幹の筋骨腱に達する静脈奇形の疼痛発生率は79％、四肢体幹/皮膚皮下までの病変では4
3％、頭頸部/筋骨腱では28％、頭頸部/皮膚皮下では11％であり、それぞれで有意差を認めた（p ＜ 0.01）。
病変大きさ別の発生率は直径10ｃｍ以上で67％、 5ｃｍ以上10ｃｍ未満で56％、5ｃｍ未満で29％であり、
有意差を認めた（p ＜ 0.01）。四肢体幹の病変では年齢増加に伴い疼痛合併例が増加し、7歳を超えると発生
率が50％を超えた。 
Take Home Message: 静脈奇形の疼痛に関与する因子は部位 深さ 大きさ 年齢の順であり、それぞれ四肢
体幹の病変 筋骨に達する病変 5㎝以上の病変 7歳以上の患者で疼痛を合併しやすいことがわかった。 
 
Ａ．研究目的 
静脈奇形の主な症状は、腫脹 疼痛 感染 潰瘍出
血などである。特に疼痛は通学や就労を妨げるため
QOLを著しく下げてしまう。頭頚部の静脈奇形は下
肢病変に比べて疼痛の頻度が少ないことが経験上
知られている。疼痛を伴いやすい静脈奇形の特徴
について調べた。 
 
Ｂ．研究方法 
調査項目 
患者の性別 初診時の年齢 
病変の部位（頭頚部と四肢体幹に分けて集計） 
病変の深達度（「皮膚皮下まで」と「筋骨腱に達す
る」に分けて集計） 
病変の大きさ（最大径が5㎝未満 5㎝以上10㎝未
満 10㎝以上の3つグループに分けて集計） 
調査対象 
平成25年に行った血管腫血管奇形の全国疫学調査
で集められた患者データ（85施設から回答があり、
VM患者は2199例）から解析を行った。 
解析方法 
それぞれの項目について集計表を作りカイ二乗検
定を行った。さらに各項目が持つ疼痛発生への寄与
度を解析するため多変量解析の一種である二項ロ
ジスティク解析を行った。 
 

 
Ｃ．研究結果（平成30年度） 
  頭頸部 四肢体幹 
疼痛発生率 20%* 63%* 
合計数 878 1265 
男性／女性 334 / 54

4 
481 / 78
4 

平均年齢  31 歳 24 歳 
年齢中央値 27 歳 20 歳 
疼痛発生率は頭頚部で20％、四肢体幹で63％だった。 
それぞれの男女比や初診時の年齢は表のようにな
り有意差はなかった。 
 
 
 
 
 
 
 

 
部位 深さ 疼痛発生率 疼痛

なし 
疼痛
あり 

頭頸部 皮膚皮下 11%* 388  50  
筋骨腱 28%* 298  116  

四肢 
体幹 

皮膚皮下 43%* 308  230  
筋骨腱 79%* 144  541  

病変の深達度でみると、膚皮下までの浅い病変は筋
骨腱に達する深い病変のたいして疼痛発生率が小
さいことがわかった。頭頚部の皮膚皮下病変の疼痛
発生率は11％ 筋骨腱では28％ 四肢体幹では皮
膚皮下病変の疼痛発生率は43％ 筋骨腱では79％
でそれぞれに有意差があった。 
 
 
 深さ   疼痛発生率 疼 痛

なし 
疼 痛
あり 

下記合計 男性 42% 471 345 
女性 47% 703 626 

皮膚皮下 男性 15% 283 51 
女性 23% 421 123 

筋骨腱 男性 61% 188 294 
女性 64% 282 503 

性別による有意差はみられなかった。念のため病変
の深さ別に男女差がないかも確認した。 
 
 
最大径 疼痛発生率 疼痛

なし 
疼痛
あり 

５㎝以下 29%* 716  290  
５～１０㎝ 56%* 237  274  
１０㎝以上 67%* 185  373  
病変が大きいほど疼痛の頻度が上昇することがわ
かった。



 
 
 
独立変数 偏回帰係数 標準誤差 標準偏回

帰係数 
P 値 95%信頼区間 

偏回帰係数 
オッズ比 95%信頼区間 

オッズ比 

年齢 0.0124 0.0025 0.2732 0.0000 0.0075 to 
0.0172 

1.0124 1.0076 to 
1.0173 

性別 0.2027 0.1077 0.0985 0.0597 -0.0083 to 
0.4138 

1.2247 0.9117 to 
1.5125 

部位 2.0553 0.1179 1.0108 0.0000 1.8242 to 
2.2864 

7.8092 6.1977 to 
9.8397 

深さ 1.2303 0.1151 0.6140 0.0000 1.0047 to 
1.4559 

3.4224 2.7312 to 
4.2885 

大きさ 0.4014 0.0677 0.3374 0.0000 0.2687 to 
0.5341 

1.4939 1.3082 to 
1.7059 

定数項 -2.9424 0.1664   0.0000 -3.2686 to 
-2.6162 

0.0527 0.0381 to 
0.0731 

二項ロジスティック解析の結果を示す。オッズ比が大きいほど寄与度高いといえる。病変の部位のオッズ比が
一番高くなった。年齢と病変の大きさの間に交絡関係はなかった。また上記二項ロジスティック解析で求まる
計算式によって疼痛合併を予想した場合、その的中率は75％であった。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
初診時年齢と疼痛の関係を示すグラフ 
左上のグラフは四肢体幹の症例では疼痛を示す赤い線が6－7歳で緑色を超える。四肢体幹の症例は小学生に
なるころから半数以上で疼痛が発生している。 
右上のグラフは頭頚部の症例を示す。疼痛を伴なわない症例を示す緑の線が加齢とともに下がっていく。15
歳くらいで疼痛ありの症例とほぼ同じ数になることもあるが、疼痛を合併する赤い線が緑を超えることはない。 



 
 
Ｄ．考察 
静脈奇形の疼痛に関与する因子は、部位 深さ 
大きさ 年齢の順であり、四肢体幹の病変 筋骨に
達する病変 5㎝以上の病変 7歳以上の患者で疼
痛を合併しやすいことがわかった。各施設で症例を
検討した際に、上記の疼痛発生率を超えるようであ
れば治療ストラテジーの再考を要し、逆に大幅に下
回るのであれば、有効な治療をおこなっているとい
える。 
静脈奇形の疼痛発生機序について詳細は不明で
あり、local intravascular coagulopathyの関与が
高いとされている。今後は血液データの蓄積が望ま
れ、これにより疼痛発生予防につながるかもしれな
い。 
 
Ｅ．結論 
 静脈奇形の疼痛に関与する因子は、部位 深さ 
大きさ 年齢の順であり、四肢体幹の病変 筋骨に
達する病変 5㎝以上の病変 7歳以上の患者で疼
痛を合併しやすいことがわかった。 
 
Ｆ．健康危険情報 
  静脈奇形の疼痛に関与する因子は、部位 深さ 
大きさ 年齢の順であり、四肢体幹の病変 筋骨に
達する病変 5㎝以上の病変 7歳以上の患者で疼
痛を合併しやすい。 
 
Ｇ．研究発表 
 1.  論文発表 
 Jourenal of Vasucular Surgery in press  
 
2.  学会発表 
 2019年5月 日本形成外科総会（札幌）発表予定 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
出願予定なし



 
 
厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業(難治性疾患政策研究事業)) 

 
分担研究報告書 
 

難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患についての調査研究 
 
分担研究者 大須賀慶悟 大阪大学大学院医学系研究科放射線統合医学講座放射線医学 准教授 
 

研究要旨：脈管奇形疾患群の一つである巨大動静脈奇形は、進行性の先天性疾患のため、

小児期より発症し医療機関で通院加療を要する場合が多い。、本年度小児慢性特定疾病に組

み入れられた巨大動静脈奇形について、小児期に発症した指定難病としての巨大動静脈奇

形（頸部顔面又は四肢）との照合により、小児期・成人期移行医療の整備を検討した。 
 
Ａ．研究目的 
脈管奇形疾患群の一つとして、本年度、

小児慢性特定疾病に採択された巨大動静脈

奇形について、診断の手引きを確認し、 

今後の小児期・成人期移行医療の整備を検

討した。 
 
Ｂ．研究方法 
小児慢性特定疾病における診断基準につ

いて確認を行い、指定難病との診断基準と

の照合を行った。 

 
C．研究結果 
 小児慢性特定疾病における巨大動静脈奇

形の診断基準は以下の通りである。 

大分類：脈管奇形 

細分類：巨大動静脈奇形 

状態の程度：疾病による症状がある場合又

は治療が必要な場合 

＜診断基準＞ 

a. 症状：血管の拡張や蛇行が見られ、拍動

やスリルを触知し、血管雑音を聴取する。 

b. 検査所見： 

b-1. 超音波、MRI 、CT、動脈造影などの

画像診断で、動静脈の異常な拡張や吻合を

認め、病変内に動脈血流を有する。 

b-2. 病理検査で、動脈と静脈の中間的な

構造を示す種々の径の血管が不規則に集簇

している。 

b-3. 病変が患者の手掌大(※)以上の大きさ

である。（※患者本人の指先から手関節ま

での手掌の面積） 

c. 遺伝学的検査：本疾患に特異的な遺伝子

検査は現時点で行われていない。 

d. 鑑別診断： 

d-1.血管を構成する細胞の腫瘍性疾患（乳

児血管腫、血管肉腫など）  

d-2.後天性の血管病変（一次性静脈瘤、二

次性リンパ浮腫、外傷性・医原性動静脈

瘻、動脈瘤など） 

「確実例」a, b-1または b-2、かつ b3の項

目を満たし、dの鑑別疾患を除外できる。 

「疑い例」aの項目のみ認める。 
 
Ｄ．考察 
 巨大動静脈奇形は、先天性かつ進行性の

高流速型の脈管奇形であり、小児期に発症

し、医療機関の通院・加療が必要な場合が

多く、小児慢性特定疾病への採択は有意義

である。指定難病との照合においては、必

ずしも小児期には重症度が高くない患者が、

成人移行期にかけて重症へと進行する可能

性があることや、指定難病で規定されない

頸部顔面・四肢以外の患者の扱いなどが今

度の課題となる。 
 
E．結論 
小児慢性特定疾病に採択された巨大動静

脈奇形に関して、今後は小児期に発症した

指定難病である巨大動静脈奇形（頸部顔面

又は四肢）との照合を踏まえて、小児期・

成人期移行医療の整備が望まれる。 
 
Ｆ．研究発表 
論文発表 
欧文 
1. Kimura Y, Osuga K, Ono Y, 

Nakazawa T, Higashihara H, 



 
 

Tomiyama N. Long-term outcomes of 
selective renal artery embolization 
for renal arteriovenous fistulae with 
dilated venous sac. J Vasc Interv 
Radiol. 29(7):952-7, 2018 
和文 
1. 大須賀慶悟：Arteriovenous malforma

tions (AVM:動静脈奇形)．血管腫・血
管奇形臨床アトラス．大原國章，神人
正寿編．南江堂，東京2018, pp123-5. 

 
Ｇ．知的所有権の出願・取得状況（予定を
含む 
1 特許取得 
なし 

2 実用新案登録 
なし 

3 その他 
なし



 
 

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業(難治性疾患克政策研究事業) 
「難治性血管腫・血管奇形・リンパ管種・リンパ管種症および関連疾患についての調査研究」  

平成 30年度 研究報告書 
 

診療報酬記録からみた血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症関連疾患 

の全国推定患者数の算出の試み（2014–2016） 
 

研究分担者  田中 純子 
（広島大学 大学院医系科学研究科 疫学・疾病制御学 教授） 

 
研究協力者  大久 真幸 

（広島大学 大学院医系科学研究科 疫学・疾病制御学 助教） 
 
研究要旨 
 
難治性血管腫・血管奇形のうち、末梢性同静脈奇形、クリッペル・トレノネー症候群、クリ

ッペル・トレノーネイ・ウェーバ症候群・リンパ管腫・リンパ管腫症関連疾患の患者数を、健
康保険組合に加入している本人および家族の全診療報酬記録（以下レセプト）のデータから推計
することを試みた。全国の健康保険組合 1,500組合, 対象数 3,000万人のうち日本医療データセ
ンター（JMDC）が保有する全国に出張所がある 52の事業所に所属する本人、及び家族（0歳-74

歳）の 3,460,784人が有する診療報酬記録 77,793,046件を対象とした。65歳以上の対象が少な

いため、64歳以下の 3,362,460人を解析対象とした。 

上記対象レセプトから、標準病名に母斑、血管腫、リンパ管腫、静脈奇形、動静脈奇形、血
管奇形、先天性動静脈瘻、スタージ・ウェーバ症候群、クリッペル・トレノネー症候群、クリッ
ペル・トレノーネイ・ウェーバ症候群を含む含むレセプトを抽出した。 

抽出したレセプトを対象に、さらに詳しい標準病名をもとに、内臓血管腫を除外し、疾患の
部位が特定できるもの「部位特定可」、特定できないもの「部位特定不可」に分類した。患者数
を 1 年ごとに、性・年齢階級別に集計して 1 年期間有病率を算出した。算出した 1 年期間有病

率をもとに 0-64歳の日本人口 92,175,546人における患者数を推計した。 
・[2014年] 血管腫関連患者数 118,662人(95%CI:106,139-131,187) 
            うちリンパ管腫   6,566人(95%CI:3,509-9,665) 
・[2015年] 血管腫関連患者数 126,247人(95%CI:113,509-138,986) 
            うちリンパ管腫   7,133人(95%CI:3,955-10,326) 
・[2016年] 血管腫関連患者数 132,330人(95%CI:119,187-145,472) 
            うちリンパ管腫   6,956人(95%CI:3,841-10,095) 
指定難病の要件では患者数が人口の 0.1%程度以下であるとされている。本研究の 2015年の
血管腫関連患者数は人口の 0.13%と推定され、指定難病の要件の患者数と同程度であることが示
唆された。 

 
A 研究目的 
患者数の把握が困難な希少疾患である難治性血

管腫・血管奇形のうち、末梢性同静脈奇形、クリッ

ペル・トレノネー症候群、クリッペル・トレノーネ
イ・ウェーバ症候群・リンパ管腫・リンパ管腫症関
連疾患の患者数を、健康保険組合に加入している本



 
 

人および家族の全診療報酬記録のデータから推計
することを試みた。 

 
B 研究方法 

1) 解析対象 
健康保険組合は全国約 1,500あり、その対象

者数は約 3,000万人である。そのうち、52の

健康保険組合に属する本人および家族（0–74

歳）の 2014–2016年の全診療報酬記録を対象
とした。 

対象数は 3,460,784人が有する診療報酬記
録 7,793,046件である。解析対象の 2015年に

おける性・年齢階級別対象者数を図１（左）
に示す。65歳以上の対象が少ないため、64歳

以下の 3,362,460人を解析対象とした。
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

2)解析方法 
対象レセプトから標準病名に「母斑」、「血管腫」、
「リンパ管腫」、「静脈奇形」、「動静脈奇形」、

「血管奇形」、「先天性動静脈瘻」、「スタージ・ウ
ェーバ症候群」、「クリッペル・トレノネー症候
群」、「クリッペル・トレノーネイ・ウェーバ症候
群」を含むものを抽出した。抽出したレセプトを
対象に、さらに詳しい標準病名をもとに、疾患の
部位が特定できるもの「部位特定可」（別表１）、

特定できないもの「部位特定不可」（別表２）に
分類した。抽出された患者数は 65,081人であっ
た。65,801人の性・年齢階級別分布を図2に示す。

なお、消化管以外の内臓病変、中枢神経病変の病
名（別表３）のみを持つ 55,381人を除外した。 

2014年と 2016年に同じ標準病名のレセプトを
持ち、間の 2015年にレセプトがない場合は、2015

年にもその標準病名を持つと仮定した。部位特定
可と部位特定不可の病名両方を持っている患者
は部位特定可として集計した。 

抽出したレセプトを個人識別 ID・診療年月でソ
ートし、性・年齢階級別・疾患別に集計して１年
期間有病率を算出した。算出した 1年期間有病率

と 0-64歳人口から全国推定患者数を算出した。
集計フローチャートを図３に示す。 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

図１全対象集団 3,460,784 人の性・年齢階級
分布 

図 2 血管腫関連病名レセプトを持つ 65,081
人の性・年齢階級分布 

図 3集計フローチャート 

65,801人
血管腫関連の病名を持つ患者数

55,381人
内臓血管腫

3,460,784人(0-74歳)

v 52の健康保険組合に所属する本人、 及び家族（ 0-74歳）
v 期間： 2014.1-2016.12

10,420人
内臓血管腫以外の血管腫関連病名

を持つ患者数
220人

65歳以上

10,220人(0-64歳)

4,443人
/3,284,687人
（ 2014年）

4,765人
/3,302,426人
（ 2015年）

4,947人
/3,316,705人
（ 2016年）

1年期間有病率・
推計患者数を算出



 
 
 

C 結果 
2014-2016年における 0-64歳の血管腫関連 1

年期間有病率、及びリンパ管腫 1年期間有病率(10

万人対)を表 1に示す。 

血管腫関連の 1年期間有病率は 2014年：135.0

（95%CI:131.0-138.9）、2015年：144.3

（95%CI:140.2-148.4）、2016年：
149.2(95%CI:145.0-153.3)であった。 
うちリンパ管腫の 10万人対の 1年期間有病率

は 2014年：7.2（95%CI:6.4-8.2）、2015年：8.0

（95%CI:7.1-9.0）、2016年：7.7(95%CI:6.8-8.7)で
あった。 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
算出した 0-64歳の 1年期間有病率をもとに 0-64

歳人口 92.175,546人における患者数を推計した。推
計患者数を表 2に示す。 

血管腫関連患者数は 

2014年：118,662人(95%CI:106,139-131,187)、2015

年：126,247人(95%CI:113,509-138,986)、2016年：
132,330 人(95%CI:119,187-145,472)であった。 
うちリンパ管腫は 

2015年：6,566人(95%CI:3,509-9,665)、 

2015年：7,133人(95%CI:3,955-10,326)、 

2016年：6,956人(95%CI:3,841-10,095)であった。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

表 1 0-64 歳の血管腫関連疾患の 1年期間有病率 10 万人対 

表 2 0-64 歳日本人口 92,175,546 人における血管腫関連疾患推計患者数 



 
 
 
算出した血管腫関連疾患推計患者数を性別・年齢階級
別に図 4 及び表 3 に示す。2014-2016 年いずれにお
いても、0-9歳の患者が最も多く、女性の患者数が多

かった。 

また、同様にリンパ管腫の推計患者数を性別・年齢階

級別に図 5 及び表 4 に示す。リンパ管腫関連疾患に

おいても 0-9歳の患者が最も多かったが、0-9歳階級

においては女性より男性の患者数が多かった。 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

図 4 日本人口 92,175,546 人における血管腫関連疾患推計患者数 
   （左）2014 年、（中）2015 年、（右）2016 年 

表 3 日本人口 92,175,546 人における性・年齢階級別血管腫関連疾患推計患者数 

男性
女性



 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

図 5 日本人口 92,175,546 人におけるリンパ管腫関連疾患推計患者数 
   （左）2014 年、（中）2015 年、（右）2016 年 

表 4 日本人口 92,175,546 人における性・年齢階級別リンパ管腫関連疾患推計患者数 

男性
女性



 
 
 
D まとめ 
難治性血管腫・血管奇形疾患関連患者数を、健康

保険組合に加入している本人および家族の全診療報
酬記録のデータから推計した。全国の健康保険組合
1,500 組合, 対象数 3,000 万人のうち日本医療データ
センター（JMDC）が保有する全国に出張所がある 52

の事業所に所属する本人、及び家族（0歳-74歳）の
3,460,784人からなる診療報酬記録77,793,046件を対

象とした。65歳以上の対象が少ないため、64歳以下

の 3,362,460人を解析対象とした。 

患者数を 1年ごとに、性・年齢階級別に集計して
1年期間有病率を算出した。算出した 1年期間有病率

をもとに 0-64歳の日本人口 92,175,546人における患
者数を推計した。 

血管腫関連患者数は 

2014年：118,662人(95%CI:106,139-131,187)、2015

年：126,247人(95%CI:113,509-138,986)、2016年：
132,330 人(95%CI:119,187-145,472)であった。 
うちリンパ管腫は 

2015年：6,566人(95%CI:3,509-9,665)、 

2015年：7,133人(95%CI:3,955-10,326)、 

2016年：6,956人(95%CI:3,841-10,095)であった。 

指定難病の要件では患者数が人口の 0.1%程度以

下であるとされている。本研究の 2015年の血管腫関
連患者数は人口の 0.13%と推定され、指定難病の要件

の患者数と同程度であることが示唆された。 
 
E 研究発表 
該当なし 

 
F 健康危険情報 
該当なし 

 
G 知的財産権の出現・登録状況 

該当なし 
 



 
 

 
 
 

別表１ 「部位特定可」：集計対象とする標準病名、標準病名から部位が特定できるもの(1/2) 



 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

別表１ 「部位特定可」：集計対象とする標準病名、標準病名から部位が特定できるもの(2/2) 



 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

別表２ 「部位特定不可」：集計対象とする標準病名、標準病名から部位が特定できないもの(2/2) 



 
 
 

 
 
 
 
 

別表３ 「除外」：集計対象から除外する標準病名（消化管以外の内臓病変、中枢神経病変は除外する）(1/4) 



 
 
 

 
 
 
 
 
 

別表３ 「除外」：集計対象から除外する標準病名（消化管以外の内臓病変、中枢神経病変は除外する）(2/4) 



 
 
 

 
 
 
 
 

別表３ 「除外」：集計対象から除外する標準病名（消化管以外の内臓病変、中枢神経病変は除外する）(3/4) 



 
 
 

 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 

別表３ 「除外」：集計対象から除外する標準病名（消化管以外の内臓病変、中枢神経病変は除外する）(4/4) 
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分担研究報告書 
 

難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患についての調査研究 
 

分担課題 
 

Lymphatic malformationsの診断基準作成、および 
希少難治性脈管異常（脈管系腫瘍・脈管奇形）疾患レジストリに関する研究 

 
研究分担者氏名 小関道夫 岐阜大学大学院医学系研究科小児病態学 講師 

 
研究要旨 
 脈 管 異 常 の 国 際 分 類 で あ る International Society for the Study of Vascular 
Anomalies(ISSVA)分類において、いわゆるリンパ管腫（リンパ管奇形）、リンパ管腫症、ゴーハ
ム病、リンパ管拡張症は Lymphatic malformations（LMs）に分類されているが、これらの臨床
症状はオーバーラップしており、鑑別が困難な場合が多い。これらの疾患を理解し、正確に鑑別
することは的確な治療方針の決定に結び付く。我々はこれらの疾患の特徴をまとめ、診断基準お
よび重症度分類を作成することが目的である。また研究班で取り扱う「希少難治性脈管異常（脈
管系腫瘍・脈管奇形）疾患」について、難病プラットフォーム事業の元で、疾患レジストリを作
成し、2019年度に開始する。 

LMの鑑別診断法については、これまでの全国調査の症例より各疾患を様々な検査法で鑑別し、
来年度に診断基準案を作成するため、その特徴を抽出した。また疾患レジストリについては、本
研究班が取り扱う疾患は、未だ疾患の疫学等が不明であるものも多いため、永続的なデータベー
スとして重要だと考え、難病プラットフォーム事業の中で作成することとする。 

Generalized lymphatic anomaly、Kaposiform lymphangiomatosisの違いについて、調査症例
をまとめた。またバイオマーカーについても解析し、その病態の違いとの関連性について、国際
学会、および国際誌に報告した。これらの結果は診断基準作成の際に、重要な参考所見となるだ
ろう。また疾患レジストリについては、脈管異常は多数の疾患が該当するため、ISSVA分類を参
考に登録疾患の分類を行い、対象疾患を決定した。その後、永続的に調査を行い、役立てるため
に調査項目を検討し、調査項目を作成した。難病プラットフォーム事務局と連携し、EDCを作成、
中央倫理委員会の審査申請を進めている。 
 
 
Ａ．研究目的 
 

International Society for the Study 
of Vascular Anomalies(ISSVA)分類にお
いて、リンパ管腫症は Lymphatic 
malformations（LMs）に分類されてい
る。最近、リンパ管腫症と診断されてい
た症例の中でも、血胸、凝固異常を起こ
し、組織に紡錘型細胞の集簇を伴う予後
不良な疾患群があることが判明し、
Kaposiform lymphangiomatosis(KLA)
として分類されている。Generalized 
lymphatic anomaly（GLA）との鑑別が
問題となり、この点について注目した。 
症例の画像検査、病理学的特徴を参考に、
各疾患群に分類した後に、バイオマーカ
ーについても検討する。こうして、疾患
の特徴と病態を理解し、正確に鑑別する
ことは的確な治療に結び付けることが
出来る。我々はこれらの疾患の特徴をま
とめ、診断基準作成することが目的であ
る。 
さらに本研究班で取り扱う「希少難治
性脈管異常（脈管系腫瘍・脈管奇形）疾
患」については、患者数などの疫学情報

や臨床的特徴、予後など長期的な疾患登
録システムが無いのが現状である。我々
は、こうした疾患の対し、永続的なデー
タベースが今後必要であると考え、「難
病プラットフォーム」事業の中で、新た
な疾患レジストリを作成することとし
た。 
 
Ｂ．研究方法 
1．LMsの調査研究 
（a）全国調査の解析 
 平成 24、25年度に行った全国調査以後に
情報収集したものの中で、特に鑑別が困難
である GLA、KLA について、以下の情報
を解析する。 
1）基礎情報：生年月、性別、発症時年齢、
既往歴、家族歴、2）発症時の症状：骨、胸
部（肺、縦隔）、腹部（肝臓、脾臓など）、
皮膚、神経、血液、その他、3）経過中に出
現した症状、4）診断に使用した画像検査、
病理検査、5）予後についてピックアップし
て解析する。 
 
（b）各疾患の鑑別点の検討 

GLA、KLAの臨床症状や特徴的所見を比



 
 
較し、どの疾患により頻度が高いかを
Fisher’s exact testを用いて解析する。また
骨病変の数などは the unpaired t testで解
析する。 

 
（c）バイオマーカー検索 
 各疾患の治療前の血漿を凍結保存する。
血管新生、リンパ管新生に関わるサイトカ
イン (ANG1, ANG2, Granulocyte-colony 
stimulating factor, HB-EGF, HGF, 
Interleukin-8, Leptin, VEGFA, VEGFC, 
VEGFD, Angiostatin, sAXL, 
sc-KIT/sSCFR, eE-Selectin, sHER2, 
sHER3, sHGFR/sc-MET, Tenascin C, 
Thrombospondin-2, sTIE2, sVEGFR1, 
sVEGFR2, sVEGFR3, Platelet-derived 
growth factor-AB/BB, mTOR)を網羅的に
測定し、正常コントロール群、GLA群、KLA
の群での違いをWilcoxon’s rank sum test
を用いて解析した。またバイオマーカー候
補となったサイトカインの Receiver 
operating characteristic (ROC) 、 area 
under the curve (AUC)を用いて高い感度、
特異度となるカットオフ値を算出した。 
 
2．「希少難治性脈管異常（脈管系腫瘍・脈
管奇形）疾患」レジストリ作成 
 本研究班が取り扱っている、希少難治性
脈管異常（脈管系腫瘍・脈管奇形）疾患に
ついて、前向き、永続的なレジストリシス
テムを構築する。ISSVA分類のうち、対象
疾患となるものを選定した。また難病プラ
ットフォームに必要な標準項目以外に、臨
床像などを調査する項目を検討した。 
 
（倫理面への配慮） 
全国調査は複数の医療機関に依頼し、診療
情報を調査・集計し、解析して患者数、実
際の治療、予後、社会生活レベル等を明ら
かにし、現在の考え得る最善の治療指針を
作成し、また医療全体における当疾患の位
置づけを行うことを目的としており、厚生
労働省の「疫学研究における倫理指針」の
適応範囲に合致する。集計されるデータは、
「連結可能匿名化された情報」「観察研究
である」「被験者の心理的苦痛を伴わない」
ものであると考えられる。人権擁護につい
ては厚生労働省の「疫学研究における倫理
指針」に準拠しており、プライバシーの保
護、不利益・危険性の排除については特に
厳守した研究計画を作成する。現計画では
倫理問題に抵触する研究は含まれないと考
えられるが、研究計画は研究に協力する各
施設における倫理審査委員会へ必ず提出し、
厳正な審理の後に承認を受けた上で実行に
移す。また施行後も岐阜大学倫理審査委員
会により、定期的な監査・モニタリングが
おこなわれる。 
本疫学研究は岐阜大学大学院医学系研究科
医学研究等倫理審査委員会にて「難治性血
管・リンパ管疾患患者のレジストリシステ

ム構築に関する研究」、「難治性血管・リン
パ管疾患患者の臨床学的特徴に関する後方
視的研究」として承認済みである。バイオ
マーカー研究については、「難治性血管・リ
ンパ管疾患患者の疾患特異的マーカー検索
およびシロリムス薬理作用に関する研究」
として承認済みである。 
 
Ｃ．研究結果 
1．LMsの調査研究 
（a）GLA、KLAの臨床像の解析 
 GLA42例、KLA12例に対して基礎情報、
臨床症状、予後を解析し、統計学的に両者
に違いがあるかどうか検証した。GLAは男
13例、女 29例に対し、KLAは男 9例、女
3例と有意に男性が多かった(p=0.0089)。そ
の他、発症時年齢（GLAの平均は 11.6歳、
KLA6.2 歳）、 1 歳未満の症例の割合
（GLA34.3％、KLA22.2％）、発症から診断
までの期間（GLA 9.7±23.4か月、0.4±1.0
か月）と有意差はなかった。また家族歴、
既往歴は特記すべきことは無かった。 
骨病変は GLAの 40.5％、KLAの 50％に
認めたが、その特徴に差はなく、骨髄にび
まん性に多発する骨溶解病変を認め、骨折
は稀であった（GLA 2.4％、KLA 0 ％）。胸
部（肺、縦隔）病変については、GLA の
85.7％、KLAの 100％に認めた。KLAは縦
郭病変がGLAよりも有意に多かった（GLA 
28.6%、KLA 75%、p=0.0063）。さらに血
性の心嚢水、胸水は KLAに有意に多かった
(GLA 14.3%、KLA 66.7%、p＜0.001）腹
部（肝臓、脾臓など）については、GLAの
76.2％、KLAの 50％に認めた。多くは脾臓
病変であったが、KLAで腹水を認めた症例
は無かった。 
臨床検査については、特に凝固異常を認め
ることや多かったが、KLAは 100％に認め
たのに対して、GLAは59.5％と有意にKLA
に多かった(p=0.004)。FDP、D-dimerの上
昇以外に、重篤な血小板減少（5万/ul以下）
の症例は KLA に有意に多かった (GLA 
11.9%、KLA 66.7%、p＜0.001）。予後は
KLAが有意に悪かった(p=0.0268)。 
 
(b)バイオマーカー検索 
 GLA21例、KLAの 11例 の治療前の血
漿中サイトカインを測定したところ、KLA
の VEGFR3、ANG2、HGF、soluble HER2, 
tenascin C、soluble HGFRが GLAにより
有意に高かった。VEGFR3、ANG2は特に
10 倍以上の差を認めた。反対に、soluble 
VEGFR1と soluble TIE2はKLAが有意に
低かった。（図 1）それぞれのバイオマーカ
ーについて、カットオフ値を算出した。 
 
 
 
 
 
 



 
 

2．「希少難治性脈管異常（脈管系腫瘍・脈
管奇形）疾患」レジストリ作成 
 本研究班で取り扱っている、多数の脈管
異常疾患の中で、調査を行う対象疾患を
ISSVA分類から選定した。また永続的に基
礎情報、臨床症状など調査する項目を作成
した。 
 対象疾患は、以下の通りである。 
脈管系腫瘍（Vascular tumor） 
・良性脈管性腫瘍（Benign vascular 
tumor） 
乳児血管腫（Infantile hemangioma: IH） 
PHACE association/syndrome 、
LUMBAR (SACRAL, PELVIS) 
association / syndrome、先天性血管腫
（ Congenital hemangioma） Rapidly 
involuting congenital hemangioma 
(RICH) 、 Non-involuting congenital 
hemangioma (NICH) Partially 
involuting congenital hemangioma 
(PICH)、房状血管腫（Tufted angioma: 
TA ） with Kasabach-Merritt 
phenomenon (TA with KMP) without 
Kasabach-Merritt phenomenon (TA 
without KMP)  
・局所侵襲性・境界型脈管性腫瘍（Locally 
aggressive or borderline vascular 
tumors）、カポジ型血管内皮細胞腫
（Kaposiform hemangioendothelioma: 
KHE） with Kasabach-Merritt 
phenomenon (KHE with KMP) without 
Kasabach-Merritt phenomenon (KHE 
without KMP)、網状血管内皮細胞腫 
(Retiform hemangioendothelioma) 、

Papillary intralymphatic 
angioendothelioma (PILA) 、
Pseudomyogenic 
hemangioendothelioma 
・肝血管腫 
乳児血管腫（Infantile hemangioma） 
先 天 性 血 管 腫 （ Congenital 
hemangioma） 
 
脈管奇形(Vascular malformation) 
1) 毛 細 血 管 奇 形 （ Capillary 
malformations (CM)） スタージ・ウェ
バー症候群（CM with CNS and/or 
ocular anomalies ， Sturge-Weber 
syndrome） 
Diffuse CM with overgrowth (DCMO) 
CM of MIC-CAP 
(microcephaly-capillary 
malformation) 、 CM of MCAP 
(megalencephaly-capillary 
malformation-polymicrogyria)、CM of 
CM-AVM、先天性血管拡張性大理石様皮
斑（Cutis marmorata telangiectatica 
congenita）(CMTC)、ＣＭのみ 
2) リ ン パ 管 奇 形 （ Lymphatic 
malformations (LM)）、難治性嚢胞性リ
ンパ管奇形、リンパ管腫症、Generalized 
lymphatic anomaly (GLA)、Kaposiform 
lymphangiomatosis (KLA)、ゴーハム病 
(Gorham-Stout disease: GSD)、リンパ
管拡張症（Channel type LM、Central 
conducting lymphatic anomaly)、腸管リ
ンパ管拡張症（ Primary intestinal 
lymphangiectasia: PIL）、肺リンパ管拡
張症（Pulmonary lymphangiectasia）、
“Acquired” progressive lymphatic 
anomaly (so called acquired 
progressive "lymphangioma")、原発性リ
ンパ浮腫（Primary lymphedema） 
    
3) 静脈奇形（Venous malformations 
(VM)） 
難治性静脈奇形（Venous malformations 
(VM)）、Familial VM cutaneo-mucosal 
(VMCM)、青色ゴムまり様母斑症候群
（ Blue rubber bleb nevus (Bean) 
syndrome VM）、Familial intraosseous 
vascular malformation (VMOS) 
 
4) 難治性動静脈奇形 Arteriovenous 
malformations (AVM) 
 
5) 難治性混合型脈管奇形（Combined 
vascular malformations） 
 
6) その他 
  他の異常に伴う脈管奇形（Vascular 
malformations associated with other 
anomalies） 
  クリッペル・トレノネー・ウェバー症



 
 
候群、Klippel-Trenaunay syndrome、 
Parkes Weber syndrome 、
Servelle-Martorell syndrome、Limb CM 
+ congenital non-progressive limb 
overgrowth、マフッチ症候群（Maffucci 
syndrome）、Macrocephaly -CM (M-CM 
/ MCAP) 、 Microcephaly -CM 
(MICCAP)、クロブス症候群（CLOVES 
syndrome）、プロテウス症候群（Proteus 
syndrome ） 、
Bannayan-Riley-Ruvalcaba syndrome、
CLAPO syndrome、分類不能型脈管異常
（ Provisionally unclassified vascular 
anomalies ）、 筋 肉 内 血 管 腫
（ Intramuscular hemangioma ）、
Multifocal 
lymphangioendotheliomatosis with 
thrombocytopenia / cutaneovisceral 
angiomatosis with thrombocytopenia 
(MLT/CAT)、PTEN (type) hamartoma 
of soft tissue / "angiomatosis" of soft 
tissue (PHOST) 、 Fibro adipose 
vascular anomaly (FAVA) 
 
EDC については、EP テクノ株式会社に依
頼し作成中である。2019年 6月には完成予
定である。また内容については中央倫理審
査委員会に申請の予定である。 

 
Ｄ．考察 
 KLA は予後不良であることがわかって
おり、早期に診断し、適切な治療を行う必
要がある。しかし、GLAとの区別が困難な
ことが多い。我々は臨床的特徴以外に、バ
イオマーカーを調べることによって両者の
違いをより明確にする研究を行った。また
今後はさらに症例数を増やして検証したい。 
 また本研究班として、新たな疾患レジス
トリを作成することとなった。これは未来
永劫使用される予定であるが、疾患につい
ては ISSVA の中で分類や疾患概念が日々
変わっているため、こうした動向にも対応
できるような形を目指している。 
 
Ｅ．結論 
 本研究によって、GLAと KLAの臨床学
的差異、およびバイオマーカーが判明した。
今後、診断基準作成に活かせるだろう。ま
た新たなレジストリシステムの構築によっ
て、来年度以降にさらに情報収集すること
が出来るため、より質の高いエビデンスを
得られることが予想される。これらは今後
の一般診療に還元できるものと思われる。 
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難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患についての調査研究 

 
       研究分担者 森本 哲 自治医科大学とちぎ子ども医療センター小児科 教授 

 
 
研究要旨：研究班の分担研究者として班会議に出席し、班全体の研究活動に関して審議を行った。乳児血管
腫の乳児血管腫に対するプロプラノロール療法においては、離乳が完了した児での早朝の低血糖の副作用に
特に注意が必要である。 
 
Ａ．研究目的 
  長期にわたり患者のQOLを深刻に損なう難治性の
病態が含まれる、血管腫・血管奇形・リンパ管腫・
リンパ管腫症およびその関連疾患を対象とし、関連
各学会、患者団体の意見を統合して提言し、広く医
学会・社会の認知を得ることを目的とする。その中
で特に、乳児血管腫の治療法について、および、小
児から成人への移行期医療について検討する。 
 
Ｂ．研究方法 
研究班の分担研究者として班会議に出席し、
班全体の研究活動に関して審議を行った。乳児
血管腫に対するプロプラノロール療法の副作
用について検討した。 
 
（倫理面への配慮） 
集計されたデータは、「連結可能匿名化され
た情報」「人体から採取された試料等を用いな
い」「観察研究である」「被験者の心理的苦痛
を伴わない」ものであった。人権擁護について
は厚生労働省の「疫学研究における倫理指針」
「臨床研究に関する倫理指針」に準拠しており、
「人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針」を遵守した。 
 
Ｃ．研究結果 
乳児血管腫に対するプロプラノロール療法にお
ける低血糖の発現頻度は0.5％と報告されているが、
日本でプロプラノロール製剤が保険承認を得られ
た後、けいれんをきたすような重篤な低血糖が同程
度の頻度で発生していると推定された。 
 
Ｄ．考察 
乳児血管腫に対するプロプラノロール療法は、
有効性は高いが、まれに心血管系、呼吸器系、お

よび代謝系に重篤な副作用が生じる。その中で、
低血糖は最も注意が必要である。特に、1歳を過ぎ
て離乳が完了し、夜間に哺乳しなくなった児にお
いては、早朝に予期せず重篤な低血糖を生じるこ
とがある。空腹時の内服や過量内服を避けるのは
もちろんのこと、少しでも体調不良があるときは
内服させないこと、離乳食が進んでいる児におい
ては、夕食を早めに摂って薬を内服させ、朝まで
にもう一度補食するなどの対策をとるように、注
意喚起することが必要である。 
 
Ｅ．結論 
 乳児血管腫に対するプロプラノロール療法にお
いては、低血糖の副作用に特に注意が必要である。 
 
Ｆ．健康危険情報 
乳児血管腫に対するプロプラノロール療法にお
いて従来の報告と同程度の頻度でけいれんをきた
すような重篤な低血糖が発生していると推定され
た。 
 
Ｇ．研究発表 
 1.  論文発表 
該当なし 
 2.  学会発表 
森本 哲：プロプラノロールの特徴とリスク管理. 
第15回日本血管腫血管奇形学会（大阪）学会シン
ポジウム「乳児血管腫のβブロッカー療法」，大
阪，2018年7月20日 
3.  その他 
該当なし 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
該当なし 
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研究分担：普及・啓発、患者療養生活環境整備 

平成 30年度分担研究報告書 
 

分担者 康勝好 埼玉県立小児医療センター血液腫瘍科 科長兼部長 
平成 31（2019）年 5 月 

 
A. 研究目的 
疾患概念の形成と啓発、普及、患者に貢献する
ことを目的とする。 
特に平成30年度は特に昨年度小児慢性疾病に新た
に加わった 5疾患について普及・啓蒙に努める。 
 
B. 研究方法 

・小児慢性特定疾病ならびに小児期発症の指定難
病との選定、疾病妥当性整理、小児期・成人期移
行医療の充実化方策検討を引き続きおこなう。 
さらにガイドラインや特定疾病制度について小児
科学会や小児血液がん学会において積極的に発
表・発言し、普及・啓発に努める。 
 
（倫理面への配慮） 
 研究はすべてヘルシンキ宣言に則って行われる。
患者の個人情報は一切、病院外に漏れることはな
い。 
 
C. 研究結果 
 小児慢性特定疾病事業において、昨年度新たに
脈管系疾患という疾患群を創設することができた。
具体的には、1. 青色ゴムまり様母斑症候群、2. 巨
大静脈奇形、3. 巨大動静脈奇形、4. クリッペル・
トレノネー・ウェーバー
（Klippel-Trenanay-Weber）症候群、5. 原発性リ
ンパ浮腫の 5疾病である。今年度はこれらの疾病

について小児科学会」緒に血液がん学会を中心に
普及啓発活動を行った 
 またこれらの学会に加えて日本レーザー医学会
においては、特に乳児血管腫を中心に疾患概念や
新たな治療法について普及・啓発することができ
た。 
 
D. 考察 
 脈管系疾患については、患者、一般国民のみな
らず医療者もその疾患概念や自然歴。治療につい
て十分難知識を有していない。このような状況下
では小児慢性特定疾病などの制度の拡充を図ると
ともに、医療者、特に小児科医への啓発・普及が
重要である。今年度はこれらの目的において大き
な一歩を踏み出すことができた。 
 
E. 結論 
 今年度の班研究によって、小児慢性特定疾病に
おける脈管系疾患の創設や疾患概念等を小児科医
を中心に啓発することができ、大きな成果が得ら
れた、  
 
F. 研究発表 
1. 論文発表 

研究要旨：難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患について、
療養環境の整備を図るべく小児慢性特定疾病事業において、昨年度新たに脈管系疾患という
疾患群を創設することができた。今年度は疾患概念に加えて小児慢性特定疾病の対象疾患と
なったことについて普及・啓発を行った。主に小児科学会や小児血液・がん学会において、
積極的にこれらの疾患について発言、発表を行い、小児科医の啓発に努めた。また乳児血管
腫に対するプロプラノロール内服療法についても普及・啓発活動を行った。 
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分担研究報告書 

難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および 

関連疾患についての調査研究 
 

木下 義晶 新潟大学大学院医歯学総合研究科 小児外科学分野 准教授 
 

【研究要旨】 
本研究は血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症およびその関連疾患を対象とする。
分担研究者として本研究班の活動を通してリンパ管疾患を中心にガイドラインの普及、英文化、
レジストリーシステムの構築、医療関係者や市民への啓発活動を様々な形で行った。 

 

Ａ．研究目的 
 本研究は血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ
管腫症およびその関連疾患を対象とする。これらは
長期にわたり患者の QOL を損なう多くの難治性の
病態が含まれる。これまでに平成 23年度難治性血管
腫・血管奇形研究班（佐々木班）、平成 24-25年度同
研究班（三村班）、平成 21-23年リンパ管腫研究班（藤
野班）、平成 24-25年度リンパ管腫症研究班（小関班）、
平成 24-25年度小児期からの消化器系希少難治性疾
患研究班の分担研究である腹部リンパ管腫研究、肝
血管腫・血管奇形研究を発展させ、相互に協力して
疾患概念の形成と啓発、普及、患者に貢献すること
を目的とする。 
 
Ｂ．研究方法 
 本研究班の前身である三村班においてリンパ管奇
形を加えた形で改訂ガイドラインが 2017 年に完成
した。これらを国際的に発信していくために、各領
域に分かれて英文論文化し、投稿を行う方針とした。
本班研究で扱う疾患群に関してはこれまでレジスト
リーシステムがなかったために疫学的な実情を把握
することが困難であった。この度 AMED 研究のレ
ジストリ構築運営支援として立ち上がった難病プラ
ットフォーム事業に参画することにより、本疾患群
のレジストリーシステムを構築する。さらに関係医
療者、市民への啓発を進めるために学会におけるシ
ンポジウムや市民公開講座の定期的開催を遂行する。 
 
Ｃ．研究結果 
1.ガイドラインの英文化 
2017 年に改訂に公開された各領域に分かれて英文
論文化し、投稿を行う方針とした。英訳の作業が終
了し、投稿前の最終段階となっている。 
2.レジストリーシステムの構築 
難病プラットフォームと連携したレジストリーシス
テムの構築をめざし、登録内容の基本骨格の検討を
行った。 

3.啓発活動 
医療関係者や市民への啓発活動として、2018年 7月
20日には日本血管腫・血管奇形学会にて「患者救済
の道のり 難病政策と合意形成」というタイトルで
患者会の代表の方を交えたシンポジウムを開催した。
弾性ストッキングの問題など臨床現場の声が直接届
けられる機会を持つことができた。また 2018 年 9
月 29 日には松本市において本班研究の報告会とし
て市民公開講座を行った。さらに関連研究班（藤野
班）の活動として 2018 年 9 月 23 日に第 3 回小児リ
ンパ管シンポジウムを行い、研究班を構成する専門
家による講演が行われ、市民との交流も行った。 
 
Ｄ．考察 
 ガイドラインの英文化を具現化できることは本邦
から国際的に難病の診療指針について発信できると
いう意味において大変意義深い。また政策研究班と
して、疫学的事項の実情が正確につかめていない難
病の一群としてレジストリシステムが具体化する方
向へ進んでいる状況は他の疾患も含めて本邦難病医
療の目指すべき方向性である。市民公開講座は松本
市という地方都市で行ったが、予想以上に多くの参
加者があり、市民の情報ニーズが感じられた。  
 
Ｅ．結論 
 二年目の年度においては、政策研究班としての活
動がほぼ順調に行えたと考える。今後、時期ガイド
ラインの改訂、準備中のレジストリーシステムの確
立、市民公開講座など患者との接点を意識した班研
究活動をさらに促進することを次年度以降の目標と
する。 
 
Ｆ．研究発表 
1.  論文発表 
1) Ueno S, Fujino A, Morikawa Y, Iwanaka T, 
Kinoshia Y, Ozeki M, Nosaka S, Matsuoka K, 
Usui N. Treatment of mediastinal lymphatic 



 
 
malformation in children: an analysis of a 
nationwide survey in Japan. Surg Today. 
2018, Feb 26, 

2) Souzaki R, Kawakubo N, Miyoshi K, Obata S, 
Kinoshita Y, Takemoto J, Kohashi K, Oda Y, 
Taguchi T. The Utility of Muscle-Sparing 
Axillar Skin Crease Incision with 
Thoracoscopic Surgery in Children. J 
Laparoendosc Adv Surg Tech A. 
28(11):1378-1382, 2018 

3) Kawakubo N, Harada Y, Ishii M, Souzaki R, 
Kinoshita Y, Tajiri T, Taguchi T, Yonemitsu 
Y. 
Natural antibody against neuroblastoma of 
TH-MYCN transgenic mice does not correlate 
with spontaneous regression. Biochem 
Biophys Res Commun. 503(3):1666-1673, 2018 

4) Long-term Follow-up of Laparoscope-Assisted 
Living Donor Hepatectomy.Kobayashi T1, 
Miura K2, Ishikawa H2, Soma D2, Ando T2, Yuza 
K2, Hirose Y2, Katada T2, Takizawa K2, 
Nagahashi M2, Sakata J2,Kameyama 
H2,WakaiT22018Nov;50(9):2597-2600.  

5) Noda Y, Koga Y, Ohta M, Miyazono M, Wakasugi 
Y, Funakoshi Y, Urabe Y, Kifune M, Ueda T, 
Oba U, Nakashima K, Souzaki R, Kinoshita 
Y, Taguchi T, Ohga S.   [Survey of 
Anticancer Drug Exposure to Attendant 
Families in Pediatric Medical Centers].  
Gan To Kagaku Ryoho. 2018 Jun;45(6):945-948. 
Japanese. 

6) Kawakubo N, Tanaka S, Kinoshita Y, Tajiri T, 
Yonemitsu Y, Taguchi T.   Sequential 
actions of immune effector cells induced by 
viral activation of dendritic cells to 
eliminate murine neuroblastoma.  J Pediatr 
Surg. 2018 Aug;53(8):1615-1620. 

7) 悪性腫瘍との鑑別を要した小児尿道カルンク
ルの 2例 
Author：宗崎 良太, 河野 雄紀, 木下 義
晶, 田口 智章, 神薗 淳司, 渋井 勇一, 孝
橋 賢一, 小田 義直, 鈴木 信, 平戸 純子
Source： 日本小児泌尿器科学会雑
誌 (1341-0784)27 巻 1号 Page76-79(2018.06) 

8) 胎児期に胸腔羊水腔シャント術を行った先天
性嚢胞性肺疾患の 2例 
Author：岩中 剛, 永田 公二, 近藤 琢也, 三
好 きな, 江角 元史郎, 孝橋 賢一, 木下 義
晶, 田口 智章 
Source： 日本小児外科学会雑
誌 (0288-609X)54 巻 2
号 Page295-301(2018.04) 

9) 胎児頸部腫瘤の治療における EXIT の役割 
木下義晶、田口智章．小児外科．50 巻 2 号 
Page267-270, 2018 

10) 小児固形悪性腫瘍の予後追跡調査結果の報告 
2006～2010 年登録症例について 
田尻 達郎, 木下 義晶, 鈴木 信, 中田 光政, 
北河 徳彦, 新開 統子, 金田 英秀, 東 真弓, 
本多 昌平, 福澤 太一, 鈴木 完, 小松 秀吾, 
荒井 勇樹, 脇坂 宗親, 近藤 知史, 高間 勇一, 
栗原 將, 宗崎 良太．日小外会誌．54巻 6号 
Page1260-1293 

11) 腹壁破裂 sutureless abdominal closure の実
際  
木下義晶 メジカルビュー社 pp87-90 2018 
（分担執筆） 

 
2.  学会発表 
1） Meet The Expert 6 Tumor Board Sarcoma, 
Kinoshita Y, Hosoi H,Miyachi M, Nozawa K, 
Ohkita H, Soejima T, SIOP 2018, Nov 16-19,
国内 
2） 総排泄腔外反症における性差医療, 木下義晶、
伊崎智子、三好きな、加藤聖子、窪田正幸、田
口智章, 第11回日本性差医学・医療学会学術集
会, 2018/1/20-21, 国内 
3） 横紋筋肉腫におけるQOLを重視した外科治療戦
略, 木下義晶, 第55回日本小児外科学会, 
2018/5/30-6/2, 国内 
4） 日本小児外科学会における小児の外科的悪性腫
瘍の登録について（これまでとこれから）, 木
下義晶、鈴木信、中田光政、北河徳彦、新開統
子、金田英秀、東真弓、本多昌平、風間理郎、
鈴木完、小松秀吾、荒井勇樹、脇坂宗親、近藤
知史、高間勇一、栗原将、宗崎良太、田尻達郎, 
第55回日本小児外科学会, 2018/5/30-6/2, 国内 
5） 小児外科医が取得すべき専門医資格について
（九州地区をモデルとして）, 木下義晶、田口
智 章 , 第 55 回 日 本 小 児 外 科 学 会 , 
2018/5/30-6/2, 国内 
6） 小児先天性水腎症診療手引き追補 尿道疾患, 
木下義晶, 第27回日本小児泌尿器科学会, 
2018/6/26-28, 国内 
7） 小児泌尿器腫瘍, 木下義晶, 第27回日本小児泌
尿器科学会, 2018/6/26-28, 国内 
8） Treatment strategy for rhabdomyosarcoma 
(from the point of view of pediatric 
surgeon), Kinoshita Y, 第56回日本癌治療学
会, 2018/10/18-20, 国内 
9） 総排泄腔遺残に対する腟形成術として
skin-flap法を行った2例, 木下義晶、窪田正幸、
小林隆、荒井勇樹、大山俊之、横田直樹、齋藤
浩一, 第38回日本小児内視鏡外科・手術手技研



 
 
究会, 2018/10/25-26, 国内 
10） 総排泄腔異常症の思春期以降の機能的予後
についての検討, 木下義晶、窪田正幸、小林隆、
荒井勇樹、大山俊之、横田直樹、齋藤浩一, 第
34回日本小児外科学会秋季シンポジウム, 
2018/10/27, 国内 
11） The role of surgery for the treatment 
strategy of rhabdomyosarcoma, Kinoshita Y, 
第60回日本小児血液・がん学会学術集会, 
2018/11/14-16, 国内 
12） 日本小児血液・がん学会疾患登録における 
固形腫瘍新登録システムについて, 木下義晶, 
第60回日本小児血液・がん学会学術集会, 
2018/11/14-16, 国内 

 
Ｇ．知的財産権の出願・登録状況 
 該当事項なし 



 
 
厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業(難治性疾患政策研究事業)) 

 
分担研究報告書 
 

難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患についての調査研究 
 

診療ガイドラインの改定 
 

研究分担者 神人正寿 和歌山県立医科大学 教授 
 
研究要旨 
2013年に作成した血管腫・血管奇形診療ガイドラインの改訂のため、H26年度より clinical question 
(CQ)を設定し、最新のエビデンスのシステマティックレビューをもとに各 CQ の推奨文や解説の作
成を行った。H30年度は改訂版ガイドラインの英訳を行なった。 
 
 
Ａ．研究目的 
 
 血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ

管腫症および関連疾患は難治性の疾患の一

つであるが、近年の治療薬の進歩により、

ある程度の有効性を示す治療戦略が確立さ

れてきた。しかし、病状によってはそれら

の有効性が低くなるのみならず、副作用の

ため risk-benefit の面で推奨されない可能

性もある。 

 本研究班では 2013 年 2 月に班研究とし

て「血管腫・血管奇形診療ガイドライン」

を作成・公表した。そして、厚生労働省研

究班の分担研究者と分担協力者などにより

最新の EBM に基づいたガイドラインの改

定が計画された。この改定版ガイドライン

には、血管腫血管奇形の全体像について解

説する総説部分と、主に治療の流れを示す

「診療アルゴリズム」、診療上の具体的な問

題事項である clinical question (CQ)に対す

る「推奨文」、「推奨度」さらには「解説」

よりなる「診療ガイドライン」が記載され

ている。 

 本研究事業において我々はガイドライン

改定を通じて標準的治療のさらなる周知に

努めたい。本研究分担者は乳児血管腫およ

び毛細血管奇形を担当し、本年度は改訂版

ガイドラインの英訳を行なった。。 

 
Ｂ．研究方法 
 
 ①ガイドライン改定の流れ 

最初に、ガイドライン作成チームが治療上

問題となりうる事項および治療と密接に関

連する事項を質問形式で CQ として列挙し

たものを草案とした。そのリストを委員全

員で検討し取捨選択したあと、それぞれの 

CQ に解答するため、システマティックレ

ビューチームが国内外の文献や資料を網羅

的に収集し、システマティックレビューを

行った。 

 続いて、ガイドライン作成チームが再び

本邦における医療状況や人種差も考慮しつ

つ、CQ に対する推奨文を作成した。さら

に、Minds 診療グレードに基づいて各推奨

文の推奨度を分類した。推奨文の後には「解

説」を付記し、根拠となる文献の要約や解

説を記載した。例えば文献的な推奨度と委

員会が考える推奨度が異なる場合は、エキ

スパートオピニオンとして「当ガイドライ

ン作成委員会のコンセンサスのもと推奨度

を 2D とした」などといった注釈を付けて

いる。 



 
 
 アルゴリズムには上述の CQ を位置づ

けて診療の流れをわかりやすく図示した。

最終的には外部の専門家 2 名に査読を依頼

し、さらにはパブリックコメントを広く募

集しガイドラインの完成度をさらに高める

べく努力した。また、英訳においては原文

のニュアンスの保全に努めた。 

 

（倫理面への配慮） 
企業から奨学寄付金は受けているが、文献

の解析や推奨度・推奨文の決定に影響を及

ぼしていない。 

 
 

Ｃ．研究結果 

改定版ガイドラインの CQ は以下の通りで

ある。 

  

・動静脈奇形 

CQ１．動静脈奇形において治療開始時期の     

目安は何か？  

CQ２．動静脈奇形の切除に際して植皮によ

る創閉鎖は皮弁による再建よりも再

発（再増大）が多いか？  

CQ３．動静脈奇形の流入血管に対する近位

（中枢側）での結紮術・コイル塞栓

術は有効か？  

CQ４．動静脈奇形に対する切除術前塞栓療

法の実施時期として、適当なのはい

つか？  

CQ５．顎骨の動静脈奇形の適切な治療は何      

か？  

CQ６．手指の動静脈奇形の適切な治療は何       

か？  

CQ７．痛みを訴える静脈奇形にはどのよう      

な治療が有効か？  

CQ８．静脈奇形に対するレーザー照射療法       

は有効か？  

CQ９．静脈奇形に対する硬化療法は有効        

か？  

CQ１０．静脈奇形による血液凝固異常に対

して放射線治療の適応はあるか？  

CQ１１．毛細血管奇形に対する色素レーザ

ー照射は部位によって効果に差があ

るか？   

CQ１２．毛細血管奇形に対する色素レーザ        

ー照射において再発があるか？  

CQ１３．毛細血管奇形に対する色素レーザ

ー照射は治療開始年齢が早いほど有

効率が高いか？ 

CQ１４．乳児血管腫に対してプロプラノロ        

ール内服療法は安全で有効か？ 

CQ１５．乳児血管腫における潰瘍形成に対      

する有効な治療法は何か？   

CQ１６．乳児血管腫に対するステロイドの

局所注射は全身投与に比べて有効

か？   

CQ１７．乳児血管腫に対する薬物外用療法        

は有効か？  

CQ１８．乳児血管腫に対して圧迫療法は有        

効か？  

CQ１９．乳児血管腫の診断に免疫染色は有       

効であるか？ 

CQ２０．（新規 CQ）青色ゴムまり様母斑

症候群（Blue rubber bleb nevus 症

候群）を疑った患児には、どのよう

な消化管検査が有用か？また、いつ

から検査を開始したらよいのか？  

CQ２１．血管奇形や症候群で見られる患肢

の過成長に対する対応としてどのよ

うなものがあるか？ 

CQ２２．軟部・体表リンパ管奇形（リンパ

管腫）に対する切除術は有効か？  



 
 
CQ２３．軟部・体表リンパ管奇形（リンパ

管腫）に対する適切な手術時期はい

つか？  

CQ２４．顔面ミクロシスティックリンパ管

奇形（海綿状リンパ管腫）に対する

硬化療法は有効か？  

CQ２５．腹部リンパ管腫に硬化療法は有用        

か？ 

CQ２６．臨床症状の乏しい腹部リンパ管腫        

は治療すべきか？ 

CQ２７．難治性乳び腹水に対して有効な治        

療は何か？ 

CQ２８．腹部リンパ管腫治療における合併        

症はどのようなものか？ 

CQ２９．縦隔内で気道狭窄を生じているリ

ンパ管奇形（リンパ管腫）に対して

効果的な治療法は何か？どのような

治療を行うか？ 

CQ３０．頚部の気道周囲に分布するリンパ

管奇形(リンパ管腫)に対して、乳児期

から硬化療法を行うべきか？ 

CQ３１．舌のリンパ管奇形(リンパ管腫)に      

対して外科的切除は有効か？ 

CQ３２．新生児期の乳び胸水に対して積極       

的な外科的介入は有効か？ 

CQ３３．難治性の乳び胸水や心嚢液貯留，

呼吸障害を呈するリンパ管腫症やゴ

ーハム病に対して有効な治療法は何

か？ 

 

Ｄ．考察 

本ガイドラインでは、現在の血管腫・血管

奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症の診療現

場の状況を十分に熟知した上で、診療上の

疑問点・問題点を取り上げ、それらに対し

て可能な限り具体的な指針が提示されてい

る。医師は常にエビデンスを背景とした最

適な医療である evidence based medicine 

(EBM)を施す事を要求される。しかし、各

医師が日常診療の合間に個人的に EBM の

手法で情報を収集し評価することは容易で

ない。最新の文献や情報に基づいた信頼で

きるガイドラインの存在は臨床的に極めて

価値が高いものと考える。本研究班の班員

は、業績の豊富な専門家であり国際的に活

躍しているため、血管腫・血管奇形・リン

パ管腫・リンパ管腫症診療ガイドラインの

改訂とさらなる普及による、標準的治療の

国内外へのさらなる周知徹底が期待される。 

 
Ｅ．結論 
血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管

腫症の新しい文献的なエビデンスに基づき

診療ガイドラインを改訂し、標準的治療を

周知する本研究は国民の健康を守る観点か

ら非常に重要な事業であり、患者 QOLや予

後を改善するとともに、患者の不安を取り

除く効果も期待される。 

 
Ｆ．研究発表 
１．論文発表 
（発表誌名巻号・頁・発行年等も記入） 
 
なし 
 
２．学会発表 
 
なし 
 
Ｇ．知的所有権の出願・取得状況（予定を
含む 
１．特許取得 

 なし 

２．実用新案登録 

 なし 

３．その他 

 なし



 
 
 
厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

分担研究報告書 
難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患 

についての調査研究 
（肝血管腫） 

 
研究分担者 
 

藤野 明浩 国立成育医療研究センター 臓器・運動器病態外科部外科 診療部長 
 

木下 義晶 新潟大学医学部医歯学系 准教授  
 

研究協力者 
黒田 達夫  慶應義塾大学医学部外科学（小児）教授 

 
研究要旨：深部臓器血管性病変である肝血管腫はこれまでの先行研究で乳児期早期に致死的な経過を取る症例が
ある事が明らかにされ、乳幼児巨大肝血管腫は難病指定されている。 
ただし、臨床像や治療実態については未解明の部分が多く、現在全国調査によるリスク因子の把握から、診断基
準や重症度分類が整備されつつある。厚労科研田口班の黒田チーム（乳幼児肝血管腫診療ガイドライン作成）
と連携し、このガイドライン策定、必要な調査研究、シンポジウム等を通した情報公開を行っている。 

Ａ．研究目的 
深部臓器血管性病変である肝血管腫はこれまで
の先行研究で乳児期早期に致死的な経過を取る症
例がある事が明らかにされ、乳幼児巨大肝血管腫
は難病指定されている。 
ただし、臨床像や治療実態については未解明の部
分が多く、現在全国調査によるリスク因子の把握
から、診断基準や重症度分類が整備されつつある。 
当研究班の前身の三村班（平成 26-28 年度）に
おいて、血管腫血管奇形・リンパ管奇形診療ガイ
ドライン 2017 を作成し、黒田らはその中にこれま
での研究のまとめとして乳幼児肝巨大血管腫に関
する総説を提示した。 
次のステップとして病理学的な疾患背景の解明
と、海外でもまだ見ない診療ガイドラインの策定
を目指している。昨年度からは厚労科研田口班に
おいて黒田らは「乳幼児巨大肝血管腫ガイドライ
ン作成に関する研究」を進めており、秋田班にお
ける当分担班では藤野が小児外科学会中心の黒田
チームと密接に連携しつつ、成人領域へ調査を拡
大し、形成外科、放射線科、小児科、皮膚科等の
情報を収集する。また以前におこなわれた症例調
査（黒田代表）から 5 年経過しており、複数診療
科に対して症例調査を計画する。 
また研究結果についてはシンポジウムなどを通

じて公開し、情報流布に努める。 
 
Ｂ．研究方法 
１，田口班黒田チームにおいてガイドライン策定に
向けた文献調査を行っており、そちらに、人的協力、
情報交換を行う。 
２，症例調査研究を行う（黒田チームと共同） 
３，関連シンポジウムにて情報公開を行う。 
  
Ｃ．研究結果 
１，ガイドライン策定に向けた文献調査をつづけて
いる。昨年度田口班黒田チームにおいて本年度は７
つの CQ の策定がされた。今後の推奨文形成におい
て協力することとなっている。 
２，これまでの調査で稀少疾患として十分な統計的
検討の結果を用いたエビデンスレベルの高い論文は
存在しないことが明らかになっている。そのためガ
イドライン作成における不明瞭点を中心とした症例
調査を行うべく項目を検討しているが確定していな
い。分担研究者のいる国立成育医療研究センターに
おいて症例調査を行っており、来年度の第55回日本
周産期・新生児医学会学術集会にて報告する予定で
ある。 
３，平成30年 9月 23日に国立成育医療研究センタ
ー講堂にて第 3 回小児リンパ管疾患シンポジウムが



 
 
 
開催された。その中で研究分担者の木下が「乳幼児
肝血管腫ガイドライン」としてこれまでの研究成果
の報告をおこなった。 
 
Ｄ．考察  
肝血管腫は診療の中では病理学的診断が困難であ
り、現時点でも詳細な分類を行うに至っていない。
臨床的に致死的な場合と、治療に良好に反応する場
合があり、これらを鑑別する方法を確立し、ガイド
ラインとして提供することが重要である。 
当研究班においては黒田チームと綿密に連携し、
双方からの情報を統合して研究を進めることが望ま
しい。シンポジウムでの発表などを含めて、現時点
では予定通りに進んでいると考える。 
 
Ｅ．結論  
肝血管腫の診療ガイドライン作成に向けて厚労科
研の 2 班の分担研究チームで連携して研究を進めて
いる。 
 
Ｆ．研究発表 
１．論文発表 
1) 藤野 明浩：【新薬が変える子ども医療-薬物の使
い分けと作用機序】 新しく開発された薬 血液
疾患・腫瘍性疾患 リンパ管腫症、Gorham 病、
難治性血管奇形 シロリムス.  小児内科 
2018 ; 50(10)：1500-1503 
 
2) 藤野 明浩：【頸部腫瘤の診かた】 先天性形成
異常 リンパ管腫(リンパ管奇形). 小児内科 
2018；50(2)：222-225 
3) Ueno S, Fujino A, Morikawa Y, Iwanaka 
T, Kinoshita Y, Ozeki M, Nosaka S, Matsuoka K, 
Usui N. Treatment of mediastinal lymphatic 
malformation in children: an analysis of a 
nationwide survey in Japan. 
SurgToday.2018;48(7):716-725.  
doi:10.1007/s00595-018-1640-0 

4) Ueno S, Fujino A, Morikawa Y, Iwanaka T, 
Kinoshita Y, Ozeki M, Nosaka S, Matsuoka K, 
Usui N. Indication for tracheostomy in 
children with head and neck lymphatic 
malformation  – analysis of nationwide 
survey in Japan. Surg Today. In press 

5) 藤野明浩.【新生児外来疾患の精神・身体発育】
頚部リンパ管腫（嚢胞性リンパ管奇形）小児外
科 2019; 51(1): 80-85  
 
２.学会発表 
1) 小関 道夫, 野澤 明史, 安江 志保, 堀 友博, 浅
田 隆太, 橋本 大哉, 藤野 明浩．難治性リンパ
管疾患に対するシロリムス療法の有用性．第 121
回日本小児科学会学術集会（2018.4.21 福岡） 
 
2) 上野 滋, 藤野 明浩, 木下 義晶, 岩中 督, 森川 
康英, 小関 道夫, 野坂 俊介, 松岡 健太郎, 臼
井 規朗, 小児呼吸器形成異常・低形成疾患に関
する実態調査および診療ガイドライン作成に関
する研究班(臼井班) .気道に接するリンパ管腫
(リンパ管奇形)に対する気管切開の適応につい
て 全国調査 2015 の結果から(第 2 報)．第 55
回日本小児外科学会学術集会（2018.5.30 新潟） 
 

3) 小川 雄大, 藤野 明浩, 沓掛 真衣, 後藤 倫子, 
朝長 高太郎, 大野 通暢, 田原 和典, 渡邉 稔
彦, 菱木 知郎, 宮嵜 治, 野坂 俊介, 金森 豊, 
難治性リンパ管腫等に対するブレオマイシン
/OK-432 併用局注硬化療法の検討．第 55 回日本
小児外科学会学術集会（2018.5.30 新潟） 
 
4) 藤野 明浩, 小関 道夫．リンパ管腫症・ゴー
ハム病について．第 117 回日本皮膚科学会 
（2018.6.2 広島） 
 
5) 藤野明浩．「画像検査で正診に至らなかった
急性発症の小児腹腔鏡内リンパ管腫 3 例の検
討．第 32 回日本小児救急医学会学術集会
（2018.6.3 筑波） 
 
6) 藤野明浩．「リンパ管腫（リンパ管奇形）克
服を目指した当院での取り組み．第 42 回日本
リンパ学会総会 （2018.6.22 弘前 



 
 
 
7) 藤野明浩．「嚢胞性リンパ管奇形の診断と治
療」第 10回血管講習会 (2018.7.20 大阪) 
 
8) 木下義晶.「乳幼児肝血管腫ガイドライン」に
ついて.第 3回小児リンパ管疾患シンポジウム
（2018.9.23 東京） 
 
9) 藤野明浩.リンパ管腫、リンパ管拡張症、原発
性リンパ浮腫、口頭, 藤野明浩、第 3 回小児
リンパ管疾患シンポジウム, （2018.9.23, 東
京） 
 
10) 後藤 倫子, 藤野 明浩, 沓掛 真衣, 小川 雄
大, 朝長 高太郎，大野 通暢, 渡邉 稔彦, 田
原 和典, 菱木 知郎, 金森 豊．リンパ管疾患
における越婢加朮湯の使用状況と効果の検討．
第 22 回日本小児外科漢方研究会(2018.10.26 
川崎) 
 
3.その他 
HP：リンパ管疾患情報ステーション 
http://lymphangioma.net 

 

Ｇ．知的財産の出願・登録状況 

 なし 
 



 
 
 

厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 
（分担）研究報告書 

 
難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患についての調査研究 

 
研究分担者 杠 俊介 信州大学医学部形成再建外科学教室 教授 

 
研究要旨：研究班の分担研究者として班会議に出席し、班全体の研究活動に関して審議を行った。重症乳児血
管腫、リンパ管奇形や毛細血管奇形を伴う混合型血管奇形（クリッペル・トレノネー・ウェーバー症候群など）
患者へのオーダーメイド弾性着衣の効果を検証した。手術が必要となる乳児血管腫症例の調査を行った。 

Ａ．研究目的 
  本研究は血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ
管腫症およびその関連疾患を対象とする。これらの
疾患には長期にわたり患者のQOLを深刻に損なう多
くの難治性の病態が含まれる。これらの難治性血管
腫・脈管奇形に関して、関連各学会、患者団体の意
見を統合して提言し、広く医学会・社会の認知を得
ることを目的とする。さらに治療法が確立していな
い難治な病態を呈している患者たちの生活の質を
向上するための症状緩和療法や病状コントロール
の手法を開発し、それらを患者たちに経済的地理的
不利無く提供できるような制度を模索する 
 
Ｂ．研究方法 
研究班の分担研究者として班会議に出席し、班
全体の研究活動に関して審議を行った。自身が診
療している重症乳児血管腫、リンパ管奇形や毛細
血管奇形を伴う混合型血管奇形（クリッペル・ト
レノネー・ウェーバー症候群など）患者にオーダ
ーメイド弾性着衣着用を中心とした複合治療を四
肢脈管奇形14名に行った。 
プロプラノロール内服療法が導入される以前に、
107名の乳児血管腫退縮後にどれくらいの頻度で
外見の問題により手術治療が必要になるのか、ま
たどんな手術治療が必要となるのか検討した。 
 
（倫理面への配慮） 
集計されたデータは、「連結可能匿名化された
情報」「人体から採取された試料等を用いない」
「観察研究である」「被験者の心理的苦痛を伴わ
ない」ものであった。人権擁護については厚生労
働省の「疫学研究における倫理指針」「臨床研究
に関する倫理指針」に準拠しており、「人を対象
とする医学系研究に関する倫理指針」を遵守した。 
 
Ｃ．研究結果 
1歳までは弾性包帯を使用し、それ以降オーダー
メイド弾性着衣着用と漢方薬複合療法を行った。
同治療により肥大・浮腫と炎症が抑制され、疼痛
と感染コントロールに有効であった。圧をかける
場所、ずれないように、子供が自分で装着できる
ようになど個々にあわせる工夫を必要とした。 
乳児血管腫退縮後に外科的切除を実施したのは

24例(22.4%)で実施平均年齢は6.2±1.4歳、切除部
位は頭頸部が最も多かった(28.9%)。外科的切除を
行った症例の中には、部分切除例も認めたが、縫
合線を皺線、エステティックユニット、サブユニ
ットに合わせることで、術後瘢痕は目立たず、良
好な結果を得た。 
 

Ｄ．考察 
脈管奇形は個々に大きさ、症状、部位が異なり、
患者の年齢や体格も様々であるため、本人の希望
を聴きながら、治療を選択していく必要がある。
その中で四肢の巨大な血管奇形に対して、オーダ
ーメイド弾性着衣は比較的導入しやすく、治療に
おける役割は大きいと考えた。同治療は現時点で
は健康保険に収載されていないため、福祉や公的
扶助などの社会制度を含めた患者の生活を継続的
に支える制度の整備が重要である。 
乳児血管腫の患者では、必要に応じて増殖期に
効果的な治療を行い、さらに退縮期に乳児血管腫
を部分的にでも切除することで、その後良好な結
果を得ることができる。プロプラノロール内服が
保険治療となり、今後に手術対象となる患者の動
向がどうなるのか疫学的検討が求められる。 
 
Ｅ．結論 
 難治で重症な混合型脈管奇形の症状緩和に弾性
装具は重要で、それを負担なく患者に届ける制度の
整備は急務である。プロプラノロール内服による乳
児血管腫患者の予後疫学調査が必要である。 
 
Ｆ．健康危険情報 
（総括研究報告書にまとめて記入） 
 
Ｇ．研究発表 
 1.  論文発表 
永井史緒，杠 俊介：四肢脈管奇形における
保存的圧迫療法．PEPARS No.145 患児・家族
に寄り添う血管腫・脈管奇形の医療，杠俊介
（編），全日本病院出版会，東京，2019，p
p71-79 
 
Yuzuriha S, Nagai F, Noguchi M: How to 
manage disfiguring scars involute infan
tile hemangioma. Adv Wound Care, 2019 
(in press) 
 
2.  学会発表 
永井史緒，杠俊介他：弾性ストッキングの工夫：
四肢脈管奇形に対する緩和治療におけるその位置
づけ. 第15回日本血管腫血管奇形学会学術集会（シ
ンポジウム），大阪，2018年7月20-21日 
 
3.  その他 

 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
 該当なし。



 
 

労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 
 （分担）研究報告書 

 
難治性血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および関連疾患についての調査研究 

 
       研究分担者 野村 正 神戸大学医学部附属病院形成外科 特命講師 

 
 
研究要旨：研究班の分担研究者として班会議に出席し、班全体の研究活動に関して審議を行った。重症乳児
血管腫、リンパ管奇形や毛細血管奇形を伴う混合型血管奇形（クリッペル・トレノネー・ウェーバー症候群
など）患者への局所治療（手術ならびに硬化療法），物理療法，薬物療法の効果を検証した。 
 

Ａ．研究目的 
  本研究は血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ
管腫症およびその関連疾患を対象とする。これらの
疾患には長期にわたり患者のQOLを深刻に損なう多
くの難治性の病態が含まれる。これらの難治性血管
腫・脈管奇形に関して、関連各学会、患者団体の意
見を統合して提言し、広く医学会・社会の認知を得
ることを目的とする。さらに治療法が確立していな
い難治な病態を呈している患者たちの生活の質を
向上するための局所療法（手術ならびに硬化療法）
や物理療法を代表とする病状コントロールの手法
を開発し、それらを患者たちに経済的地理的不利無
く提供できるような制度を模索する 
 
Ｂ．研究方法 
研究班の分担研究者として班会議に出席し、
班全体の研究活動に関して審議を行った。自身
が診療している混合型血管奇形（クリッペル・
トレノネー・ウェーバー症候群など）について
手術療法や硬化療法の効果について検討した．
稀少疾患のOvergrowth症候群のうち，CLOVES
症候群が疑われた症例について遺伝子検査を
行った．種々の硬化剤について治療効果と合併
症について検討した． 
 
（倫理面への配慮） 
集計されたデータは、「連結可能匿名化され
た情報」「人体から採取された試料等を用いな
い」「観察研究である」「被験者の心理的苦痛
を伴わない」ものであった。人権擁護について
は厚生労働省の「疫学研究における倫理指針」
「臨床研究に関する倫理指針」に準拠しており、
「人を対象とする医学系研究に関する倫理指
針」を遵守した。 
 
Ｃ．研究結果 
 Overgrowth症候群のうち，CLOVES症候群が疑われ
た症例について遺伝子検査を行い，PIK3CA遺伝子変
異を同定した．また，重症血液貯留型脈管奇形に対
する硬化療法において，バーブ付き縫合糸を用いた

compartmentalization法を付加することでより効
果的に治療できることが判明した．硬化剤について
はオレイン酸モノエタノールアミン（EO）と泡状ポ
リドカノール（FPo）を比較したところ，治療効果
はEOとFPoで有意差はないもの，合併症発生頻度がF
Poで有意に低下した． 
 
Ｄ．考察 
本邦でこれまでに報告のないCLOVES症候群症例を
報告した．現時点で根治する手立てのない難治性の
脈管奇形に対してバーブ付き縫合糸を用いたcompar
tmentalization法を付加する方法は有効であった．
泡状ポリドカノールによる硬化療法は治療効果や合
併症の観点から有効であり，本結果は今後の治療開
発に寄与できると考えられた。 
 
Ｅ．結論 
 難治で重症な混合型脈管奇形に対する硬化療法
を含む集学的治療は有効であり，さらなる治療方法
の開発が急務である。 
 
Ｆ．健康危険情報 
（総括研究報告書にまとめて記入） 
 
Ｇ．研究発表 
 1.  論文発表 
倉本康世, 野村正, 江尻浩隆, 川北育子, 櫻井敦,
 橋川和信, 寺師浩人．静脈奇形に対する硬化療法
におけるオレイン酸エタノールアミンとポリドカ
ノールの比較検討．形成外科，61：450-456，2018． 
 
2.  学会発表 
野村正，森貞直哉，森健，木谷慶太郎，倉本康世，
橋川和信，飯島一誠，寺師浩人CLOVES症候群の一症
例（第2報）．第15回日本血管腫血管奇形学会（大
阪，2018年7月20日） 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
 
該当なし



 
 

労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 
 （分担）研究報告書 

 
希少難治性血管奇形の実態調査および調査研究 

 
       研究分担者 野崎 太希 聖路加国際病院 放射線科 医幹 

 
 
研究要旨：(とくに青色ゴムまり母斑症候群を中心に)希少難治性血管奇形の指定難病へ向けての診断基準およ
び重症度分類の作成に向けての調査を行った。また、ガイドラインの英文化発刊に向けて日本小児科学会英文
誌編集委員会に参加し、3学会(日本小児科学会・日本皮膚科学会・日本医学放射線学会)での同時出版に向け
ての調整および情報収集を行った。秋田班全体の研究活動に関して審議を行った。 
 

Ａ．研究目的 
  本研究は血管腫・血管奇形・リンパ管腫・リンパ
管腫症およびその関連疾患を対象とする。これらの
疾患のうち希少難治性血管奇形は混合型を含め、原
因のまだ同定されていない症候群としても多数知
られている。報告数は少なく、正確な患者数は不明
である。これらは長期にわたり患者のQOLを深刻に
損なう多くの難治性の病態が含まれる。 
 昨年、小児慢性特定疾患内にいくつかの当班担当
疾患であるいくつかの疾患群が認定された。これら
の疾患群は小児期から成人期へ移行していくが、指
定難病になっていないものが含まれる。症候群を含
むこれらの難治性血管腫・脈管奇形に関してはまだ
不明な点が多く、診断基準や重症度についてもさら
なる調査が必要である。そこで指定難病申請に向け
て、情報を収集し、調査していくことを目的とする。
それらを当該患者の方々に経済的にも小児期から
成人期まで不利なく提供できるような制度構築を
模索する。 
 
Ｂ．研究方法 
研究協力者の聖路加国際病院小児科副医長
 長谷川大輔医師とともにPubmedや医学中央
雑誌等の文献調査や学会発表等での報告を検
証し、過去のデータから情報を収集した。 
研究班の分担研究者として班会議に出席し、
班全体の研究活動に関して審議を行った。また、
当該疾患は複数の診療科にまたがるが、認知度
が低く確定診断に至っていないものが多々あ
り、コンサルテーションを受けることが多いが、
これらを周知すべく、学会等での講演等を通じ
て啓蒙を行った。また、診療ガイドラインの英
文化により世界へ発信していくことも重要と
思われ、日本の関連学会3つの同時英文誌出版
に向けて、日本小児科学会英文誌編集委員会に
編集委員として参加し、情報収集および提案を
行った。 
 
（倫理面への配慮） 
集計されたデータは、「連結不可能匿名化さ
れた情報」「人体から採取された試料等を用い
ない」「観察研究である」「被験者の心理的苦
痛を伴わない」後方視的研究であった。人権擁
護については厚生労働省の「疫学研究における
倫理指針」「臨床研究に関する倫理指針」に準
拠しており、「人を対象とする医学系研究に関
する倫理指針」を遵守した。 
 

Ｃ．研究結果 
「青色ゴムまり母斑症候群」を含めこれら
の症候群を含む希少難治性血管奇形は、全身
の多臓器におよぶものが多く、生涯にわたり
出血や消費性凝固障害、疼痛などの原因とな
り、長期間にわたる診療が必要になることが
確認された。「青色ゴムまり母斑症候群」の
本邦での患者数は100人未満と過去の報告か
ら推定したが、正確な実数はシステムを含め、
現時点では限界があり不明であった。 
 
Ｄ．考察 
症候群を含む、希少難治性血管奇形の正
確な実態調査については文献検索や学会で
の症例報告では確認できるものの、症例数
が少ないため、まとまった原著論文等での
報告はほとんどなく、現状のシステムから
限界があると考えられる。小児期から成人
期へのシームレスな情報提供および経済支
援を含めた政策の構築は必要と考えられる
が、そのためには今後の難病プラットフォ
ームの疾患レジストリの作成を含め、実態
調査が可能となるシステムを構築する必要
があると考えられた。 
 
Ｅ．結論 
 症候群を含む希少難治性血管奇形の患者の正確
な実態調査に向けて、難病プラットフォーム、疾患
レジストリを構築し、小児期から成人期への移行を
含めて、情報提供・経済支援を含めた制度の整備が
急務である。 
 
Ｆ．健康危険情報 
（総括研究報告書にまとめて記入） 
 
Ｇ．研究発表 
 1.  論文発表 
 2.  学会発表 
3.  その他 
 
1. 野崎太希：混合型脈管奇形・症候群 第1
0回血管腫血管奇形講習会 大阪 2018年7
月20日 
 
2. 平林真介、野崎太希、藪田 実、嶋田 明、末
延聡一、長谷川大輔、新見康成、真部 淳：mTOR
阻害剤が有効だった青色ゴムまり様母斑症候群の
一例 第15回日本血管腫血管奇形学会 大阪 201



 
 
8年7月20-21日 
 
3. 野崎太希：血管腫・脈管奇形の画像診断update
 東京都立小児総合医療センター 診療放射線科
レクチャー 東京 2018年7月4日 
 
 
 

 
 
 
 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
 
該当な



 
 

 


