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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。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。これまでに平成21-23
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（田口班）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疾患に対する啓発、普及及び患者診療に貢献することを目的とする。 
脈管奇形（血管性及びリンパ管性）のうち、対象疾患が①静脈奇形、②動静脈奇形、③混合型脈管奇形（混合
型血管奇形）、④リンパ管奇形（リンパ管腫）、⑤リンパ管腫症・ゴーハム病から、それぞれ①巨大静脈奇形
（頚部口腔咽頭びまん性病変）、②巨大動静脈奇形（頚部顔面又は四肢病変）、③クリッペル・トレノネー・
ウェーバー症候群、④巨大リンパ管奇形(頚部顔面病変)、⑤リンパ管腫症／ゴーハム病に変更となった。これ
らは指定難病に認定された。 
診断基準、重症度分類は、乳幼児管巨大血管腫及び指定難病として関連学会の承認を受ける。リンパ管奇形の
一種である原発性リンパ腫に対して保険収載に向けての保存的療法の安全性・有効性を提言する。 

診療ガイドラインでは、佐々木班・三村班ではISSVA分類を発展し血管腫、血管奇形・リンパ管奇形合型奇形
の調査研究内で、MINDS手法を用いて血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン策定・重症度分類・診
断基準作成、疫学調査を行ってきた。三村班成果として、平成28年12月に改訂版完成し、日本形成外科学会・
日本医学放射線学会・日本IVR学会、日本皮膚科学会・日本小児外科学会、日本小児科学会から血管腫・血管奇
形・リンパ管奇形診療ガイドライン2017の承認をうけ、オンライン上で公開した。完全英文ガイドラインJapanse 
Clinical Practice Guidelines for Vascular anomalies 2017はapanese Journal of Radiology, Pediatrics 
International, Journal of Dermatologyのimpact factor jourmals3誌に、掲載された。 

平成28年度までの藤野分担班ではリンパ管腫の全国調査が行われ、診断基準（案）、重症・難治性度診断基
準（案）が作成された。小関分担班ではリンパ管腫症の全国調査が行われた。リンパ管腫及びリンパ管腫症は
異なる病態を示すものの病理学的には鑑別出来ず、確定診断が困難な状態であったが、原発性リンパ浮腫（リ
ンパ管奇形）について、レセプトからの疫学解析で、リンパ浮腫総数及び原発性リンパ浮腫（リンパ管奇形）
算出した。 
日本形成外科学会に小児外科、放射線科、小児科専門医を招聘し、患者会とともにフォーラム検討し、日本

血管腫・血管奇形学会では、より横断的幅広い専門領域及び患者会（3団体）とともに、シンポジウムで「脈
管奇形患者が求めているもの」として、深化した議論を行い、研究班主催の市民公開講座で、班研究と関連研
究の紹介とレジストリへの積極的協力を依頼した。 
難病プラットフォーム(RADDAR-J 完全)連携の“レジストリ登録”における疾患、項目作成。ＥＰＣを完成

し、6月から代表施設での承認のもと、データ入力開始し、分担研究班施設での拡大を行った。 
クリッペル・トレノネー・ウェーバー症候群への弾性ストッキングの有効性、安全性多施設研究を信州大学

（主幹）、福岡大学、神戸大学、大阪医科大学、斗南病院で開始した。 

 
Ａ．研究目的 
 血管腫、血管奇形、リンパ管奇形、リンパ管腫症
の、普及啓発、診断基準の普及、重症度分類を周知
し、診療ガイドラインの周知や、関連学術団体との
交流、普及・啓発を行い、更に当該患者会や社会一
般市民向けに本分野の疾病概念の周知と医療補助、
診療体制に繋がるレジストリ構築へ協力することを
目的とする。 
 
Ｂ．研究方法 
1．診療ガイドラインの学会など専門科間での周知 
 平成 29年 3月完成の血管腫・血管奇形。リンパ

管奇形診療ガイドラインのパブリックコメント収集
と学会での承認依頼と英文化ガイドラインを用いた
国際連携について検討する。 
 
2．指定難病及び関連疾患の保険収載への提言 
 リンパ管奇形のうち、原発性のものは臨床診断と
して、原発性リンパ浮腫と保健病名を付けられるこ
とが多く、発生件数の把握レセプトから調査し、保
健収載可能な治療方法の提言をおこなう。 
 
3．普及啓発のための患者会との連携、市民公開講座
開催 
  令和元年5月 第62回日本形成外科学会 総



会（札幌市）期間中、令和元年 7月 第 16 回日本血
管腫血管奇形学会（三重）での関連企画の開催と 10
月 研究班主催での市民公開講座での患者会、立法
参加の講習会にて合意形成を諮った。 
 
4．難病プラットフォーム（RADDAR-J）基盤・連携下
における本研究班担当疾患（血管奇形、指定難病 5
疾患及び小児慢性特定疾病 7疾患）の“レジストリ”
作成とバイオマーカー及び遺伝子探索プラットフォ
ームの構築開始 
 京都大学における中央倫理審査と参加施設（研究
班代表研究施設）及び分担研究者施設の参加 
 
5, クリッペル・トレノネー・ウェーバー症候群に対
する採寸によりオーダーメイド弾性ストッキング圧
迫療法の有効性と安全性を検証する多施設共同研究
の臨床研究立案、実施 
  
（倫理面への配慮） 
福岡大学【医に関する倫理委員会】で審査後、平

成 29 年 11 月 1 日承認されている（整理番号
2016M096） 
レジストリ登録について、「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 RADDAR-J 
［1］ G1203 号」 として、京都大学大学院医学研
究科・医学部及び医学部附属病院の医の倫理委員会
(中央倫理委委員会)で 2019 年 11 月 1 日 承認され
た。 
臨床研究については「クリッペル・トレノネー・

ウェーバー症候群に対する採寸によりオーダーメイ
ド弾性ストッキング圧迫療法の有効性と安全性を検
証する多施設共同研究、承認番号 4517」として、信
州大学医学部倫理委員会（中央倫理委員会）で承認
された。 
 

Ｃ．研究結果 
1．診療ガイドラインの周知と英文化国際連携 
血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドラ

イン２０１７を日本形成外科学会、日本皮膚科学会、
日本医放射線学会、日本小児科学会、日本 IVR 学会、
日本病理学会、日本小児外科学会から承認を得てお
り、ガイドラインに対するパブリックコメントも収
集終了し MINDS 機構評価を受けた。今後専門家及び
国民に幅広く周知していく。「完全」英文ガイドライ
ン Japanse Clinical Practice Guidelines for 
Vascular anomalies 2017 は apanese Journal of 
Radiology, Pediatrics International, Journal of 
Dermatology の impact factor jourmals3 誌に、掲載
されており、国際連携へ発展模索する。 
 
2. 指定難病及び関連疾患の保険収載への提言  
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 3,461,391 人からなる診療報
酬記録 77,773,042 件を対象とした。 

上記対象レセプトから、標準病名にリンパ管拡張症、
リンパ浮腫、下肢シンパ浮腫、上下肢リンパ浮腫、
上肢リンパ浮腫、腸管リンパ管拡張症、遺伝性下腿
浮腫を含むレセプトを抽出した。 
リンパ浮腫関連レセプトを持つ患者を、原発性リン
パ浮腫と続発性リンパ浮腫に分類するため、標準病
名に特定のがんを含む患者を続発性リンパ浮腫とし
て分類して集計を行なった。 
リンパ浮腫患者のうち原発性リンパ浮腫患者の割合
は全体で 31%(305/904 人)であり、高い年代の原発性
リンパ浮腫の割合は低い年代の割合より低かった。
また、男性の原発性リンパ浮腫の割合は 71%(96/135
人 )であり、女性の原発性リンパ浮腫の割合
25%(209/849 人)より高かった。 
2014-2016 年における 0-64 歳のリンパ浮腫全体の推
計 患 者 数 は 男 女 全 体 で 32,490 人
（95%CI:30,208-34,772 人）であった。うち、原発性
リンパ浮腫推計患者数は男女全体で 9,410 人
（95%CI:8,078-10,743）であった。 
 原発性リンパ浮腫（リンパ管奇形）に対して、圧迫
療法の保険収載の提言を行った。 
 
3．患者会との連携、市民公開講座 
 令和元年５月 札幌市での第62回日本形成外科学
会内企画での関連領域学会 沿革 コアシンポジウ
ムで 「日本血管腫血管奇形学会と厚生労働省研究
班」、更に学術フォーラム 遠友学舎にて「難治性脈
管奇形の治療開発と患者・行政・立法府との関わり」
を企画し、患者会（３団体）、立法府、小児科、小児
外科、放射線科医らと共に討論し意志疎通と合意形
成した。更に 7月 津市での第 16回日本血管腫・血
管奇形学会内で シンポジウム｢脈管奇形患者のも
とめているもの｣では新規治療法開発をふくめて立
法 か ら の 紹 介 も あ っ た 。

 
 
 
 
 
 
 



 

 

 
 

10 月の市民公開講座では、「血管腫・脈管奇形の取り
組みと今後の課題」にの元に、研究班活動報告とパ
ネルディスカッションを患者会（3団体）と行い、研
究班―患者会（三団体）―立法府との連携に取り組
んだ。 
 
4．難病プラットフォーム（RADDAR-J）基盤・連携下
における本研究班担当疾患（血管奇形、指定難病 5



疾患及び小児慢性特定疾病 7疾患）の“レジストリ”
作成とバイオマーカー及び遺伝子探索プラットフォ
ームの構築開始 
 京都大学における中央倫理審査承認（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 
RADDAR-J ［1］ G1203 号）と代表研究施設（福岡大
学）での患者データ登録開始し、300 名の登録を行っ
た。 
 
5, クリッペル・トレノネー・ウェーバー症候群に対
する採寸によりオーダーメイド弾性ストッキング圧
迫療法の有効性と安全性を検証する多施設共同研究  
 信州大学における中央倫理審査承認（承認番号 
4517）の元、信州大学（主幹）、福岡大学、神戸大学、
大阪医科大学、斗南病院で 20名の患者目標に臨床研
究開始した。 
 
 
Ｄ．考察 
 診療ガイドラインの作成と英文化により国内外の
学術団体、関連機関との連携強化に発展させつつあ
り。今後本領域の国際協調ガイドライン、診断基準
への展開も期待される。病態及び実態（実数）が未
確定であったリンパ浮腫の内、リンパ管奇形と密接
に関係する原発性リンパ浮腫の疫学的算出と原発性
リンパ浮腫における保険収載へに提言を行った。本
研究班関連領域として継続検討課題としたい。又ク
リッペル・トレノネー・ウェーバー症候群に関して、
多施設臨床研究を開始しており、混合脈管奇形の治
療法へ発展させていく。レジストリは、難病プラッ
トフォーム、RADDR-J 完全連携で、倫理審査承認のも
と、代表機関からデータ入力開始しており、更に分
担研究機関、協力研究機関への展開していく。関連
領域との連携を含めて発展させていく。 
 市民公開講座は継続的に行うとともに、患者さん
および社会で問題となっている事項が明確化するた
め、来年度以降も継続予定である。 
 
 
Ｅ．結論 
脈管奇形（血管奇形、リンパ管奇形、混合型 な

ど）の診療ガイドライン作成、普及啓発と、診療体
制の整備への提言、臨床研究開始、レジストリ登録
開始を通じて、患者会、社会での問題点を研究班で
の共通検討提案事項としていく事が重要と思われた。
研究班ホームページは情報発信とともに、双方向の
媒体プラットフォームとして進化させていく。 
 
Ｆ．健康危険情報  
該当なし（分担研究者の一部の臨床研究において

合併症を認めたものの、重篤な因果関係を認めるも
のはない） 
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11. Saher Hamed, Mark Belokopytov, 
Yehuda Ullmann, Muhammad Safadi, Yafit Stark, 
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２．学会発表 
1. Akita S. Fragile wounds in combined capillary 

malformation and arterio-venous malformation, 
CM-AVM, in face, treatment leading to ulcers 
post-embolo-sclerotherapy. 7th annual meeting of 
international society of pediatric wounds, 
invited lecture, ISPeW, Houston, Texas, USA, 
November 14-15, 2019. 
2. Akita S. Negative pressure with instillation 

with an angiogenic growth factor for wound healing. 
16th Asia Pacific Conference on Diabetic Limb 
Problems & 2nd Global Wound Conference 2019, Kuala 
Lumpur, OCTOBER18-20, 2019  
3. Akita S. Adipose derived stem cells therapy 

in ischemic and lymphedema wounds. 16th Asia 
Pacific Conference on Diabetic Limb Problems & 2nd 
Global Wound Conference 2019 Kuala Lumpur 
OCTOBER18-20, 2019  
4. Akita S. Adipose-derived Stem Cells 

Successfully Treat Rat Hindlimb Ischemia. Tissue 
Engineering & Regenerative Medicine 
International Society-AP Chapter and 7th Asian 
Biomaterials Congress Brisbane, OCTOBER14-17, 
2019  
5. 秋田定伯. 全体総括、進行. 厚労科学研究費 難

治性血管腫・血管奇形 令和元年秋田班第 2 回班会
議、東京、10/6 , 2019  
6. 秋田定伯. 研究班の取組. 厚労科学研究費 難

治性血管腫・血管奇形 令和元年秋田班市民公開講
座、東京、10/6 , 2019 
7. Akita S. Wound Healing and Angiogenesis 

Through Combined Use Of A Vascularized Tissue Flap. 
Combined International Symposium for Applied 
Cardiovascular Biology and Vascular Tissue 
Engineering, Zurich, Switzerland, 6/19-6/21, 
2019  
8. 秋田定伯. 政策研究、共同研究、受託研究を通

じて考える学会・医科学研究のあり方 ｢形成外科学
分野の次世代型研究イノベーション ～各種競争的
外部資金の獲得／企業共同研究～｣ 第 62 回日本形
成外科学会 総会、札幌、5/14-5/16、2019  
9. 秋田定伯. 小児眼瞼・眼窩 静脈奇形の効果的

治療方法. 第62回日本形成外科学会 総会、札幌、
5/14-5/16、2019  
10. 秋田定伯. 厚生労働省研究班（難治性血管奇

形）の業績と今後の方向 ｢関連領域学会～沿革&コ
アシンポジウム 日本血管腫血管奇形学会 日本血
管腫血管奇形学会と厚生労働省研究班、第 62回日本
形成外科学会 総会、札幌、5/14-5/16、2019  



11. Akita S. Treatment Of Periorbital And 
Palpebral Arteriovenous Malformations. 2019 
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Ｈ．知的財産権の出願・取得状況 （予定を含む）  
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