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「血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管奇形・リンパ管腫症 診療ガイドライン2022」 

（第3版） 

 

令和2年度－4年度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） 

「難治性血管腫・脈管奇形・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

ての調査研究班」班（研究代表者 秋田定伯 ） 

 

作成協力 

「難治性小児消化器疾患の医療水準向上および移行期・成人期のＱＯＬ向上に関する研

究」班（研究代表者 田口智章） 

 

「呼吸器系先天異常疾患の診療体制構築とデータベースおよび診療 ガイドラインに基づ

いた医療水準向上に関する研究」班（研究代表者 臼井規朗） 

 

発行年月日 2023年 3月 31日 
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第 3版 

序 

 

「血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」（第 2版）の発行から 5年の

歳月を経て改訂版である「血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管奇形・リンパ管腫症 診

療ガイドライン 2022」（第 3 版）が完成しました。令和 2 年度―令和 4 年度「難治性血管

腫・脈管奇形・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班」

（秋田班）の研究事業の 1 つとして第 2 版からの改訂作業を 2020 年度より開始しました。

第 2版以降の新知見を加え、継続採用すべきもの、改訂を加えるもの、新たに加えるものな

どの検討を行い、全部で 38個のクリニカルクエスチョン（CQ）を採用しました。「Minds診

療ガイドライン作成マニュアル 2017」に従って作成しました。 

また本ガイドラインは第 2 版と同じく「難治性小児消化器疾患の医療水準向上および移

行期・成人期のＱＯＬ向上に関する研究」班（研究代表者田口智章）、「呼吸器系先天異常疾

患の診療体制構築とデータベースおよび診療 ガイドラインに基づいた医療水準向上に関

する研究」班（研究代表者 臼井規朗）のリンパ管奇形疾患研究グループと共同作成を行い、

最終的には本ガイドラインに統一されております。さらに本ガイドラインには「乳幼児巨大

肝血管腫診療ガイドライン総説」も第 2版と同様に併載しており、総説からなるガイドライ

ンで、前述のガイドラインとは別の作成方法であるものの、関連する疾患として掲載してお

ります（乳幼児巨大肝血管腫診療ガイドライン総説をご参照ください）。 

様々なバックグラウンドを持つ横断的専門家の知識、経験、分析力が集約されたガイド

ラインとなっております。同一スコープを用いて同じ方針で作成されたガイドラインです

が、いくつかのグループに分かれての作業となったため、形式に多少のばらつきがありま

すが、可能な限り統一しております。 

このガイドラインが様々な用途で使用され、対象となった疾患で苦しまれる患者さんの

診療・生活の質向上の一助になることを切に望みます。 

 

最後に、本ガイドライン作成のために、文献スクリーニング・評価をはじめとする膨大

な作業に献身的に取り組んでくださった皆様に、心より厚く御礼申し上げます。 

 

令和5年3月 

 

厚生労働科学研究費補助金難治性疾患等政策研究事業 

難治性血管腫・脈管奇形・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

の調査研究班 

研究代表者 秋田定伯 
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第 2 版 

序 

 

「血管腫・血管奇形診療ガイドライン 2013」（第 1 版）の発行から約 4 年の歳月を経て

改訂版である「血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」（第２版）が完成

しました。前回ガイドラインは 2103 年版ですが、検索された文献は 2009 年までであり、

up-to-date の情報を掲載するためには改訂を急ぐ必要がありました。前回ガイドラインの

作成方針からいくつかの変更点があります。 

前回は形成外科医、放射線科医（IVR 医）を中心として作成されましたが、他の様々な診

療科、研究者の意見を取り入れるべきとの要望があり、今回多数の皮膚科医、小児外科医、

小児科医をはじめとする臨床医および基礎研究者にご参加いただき、関連学会の多大なご

協力、ご指導をいただきました。また刷新された「Minds 診療ガイドライン作成の手引き

2014」および「Minds 診療ガイドライン作成マニュアル」に従って作成したため、全面改

定となりました。 

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））「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」班

（研究代表者三村秀文）が主体となってガイドラインを作成しましたが、「小児期からの希

少難治性消化管疾患の移行期を包含するガイドラインの確立に関する研究」班（研究代表者

田口智章）、「小児呼吸器形成異常・低形成疾患に関する実態調査ならびに診療ガイドライン

作成に関する研究」班（研究代表者臼井規朗）のリンパ管疾患研究グループと共同の作成と

なりました。 

様々なバックグラウンドを持つ専門家の知識、経験、分析力が集約されたガイドラインと

なったのではないかと思います。同じスコープを用いて同じ方針で作成されたガイドライ

ンですが、いくつかのグループに分かれての作業となったため、形式に多少のばらつきがあ

り、今後の改訂の際の課題とさせていただきたいと存じます。このガイドラインが様々な用

途で使用され、対象となった疾患で苦しまれる患者さんの診療・生活の一助になることを切

に望みます。 

最後に、本ガイドライン作成のために、文献スクリーニング・評価をはじめとする膨大な

作業に献身的に取り組んでくださった皆様に、心より厚く御礼申し上げます。 

 

平成 29 年 3 月 

 

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班研究代表者 

三村秀文 
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第１版 

序 

 

 

 体表・軟部の血管腫・血管奇形は慣用的に「血管腫」と呼称されることが多いのですが、

血管腫・血管奇形診療の国際学会が提唱し、国際的に標準化されつつある ISSVA 分類では

別の疾患です。血管腫・血管奇形の診断・治療法は確立していなかったために、治療方針に

混乱を招いてきました。血管腫・血管奇形の診療にはその疾患概念の説明、適切な治療法に

ついての指針が求められており、ガイドラインの果たす役割は非常に大きいと思われます。 

 本ガイドラインは平成 21－23 年度厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患克服研究事

業）「難治性血管腫・血管奇形についての調査研究班」（佐々木班）が日本形成外科学会、日

本 IVR 学会と協力して作成し、平成 24 年度に最終的に完成しました。医療従事者にとって

診断・治療指針になると共に、患者・市民にとっても疾患のガイドとなることを期待してい

ます。ガイドラインは診療の進歩に伴い刷新されるべきものであり、改訂にむけての多くの

関係者からのご意見・ご批判をいただきたいと存じます。 

 最後に日常診療・研究・教育にお忙しい中、本ガイドライン作成のための膨大な作業に取

り組んでいただいた作成委員、協力委員の皆様に心より感謝申し上げます。 

 

 

 

 

平成 25 年 3 月 

 

KKR 札幌医療センター斗南病院形成外科、血管腫・血管奇形センター 

佐々木 了 

川崎医科大学 放射線医学（画像診断 2） 

三村 秀文 
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血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管奇形・リンパ管腫症 

診療ガイドライン 2022（第 3 版） 

目次 

序章 

 ガイドラインサマリー 

 診療アルゴリズム 

 用語・略語一覧 

 

第１章 作成組織・作成方針 

 １．作成組織 

  １．作成主体 

  ２．ガイドライン統括委員会 

  ３．ガイドライン作成事務局 

  ４．ガイドライン作成グループ 

  ５．システマティックレビューチーム（SR チーム） 

  ６．外部評価者 

 ２．作成経過 

  １．作成方針 

  ２．使用上の注意 

  ３．利益相反 

  ４．作成資金 

  ５．組織編成 

  ６．作成工程 

 

第２章 スコープ 

 １．疾患トピックの基本的特徴 

  １．臨床的特徴 

  ２．疫学的特徴 

  ３．診療の全体的な流れ 

 ２．診療ガイドラインがカバーする内容に関する事項 

 ３．システマティックレビューに関する事項 

 ４．推奨決定から最終化、公開に関する事項 
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第３章 総説 

１．総論 

１．ISSVA 分類 

大須賀慶悟、神人正寿、小関道夫 

２．画像診断 

越智純子、野崎太希、野坂俊介 

３．病理診断 

①病理診断 血管系 

森井英一、堀 由美子 

   ②病理診断 リンパ管系 

松岡健太郎 

４．分子生物学 

①分子生物学 血管系 

高倉伸幸 

   ②分子生物学 リンパ管系 

青木洋子 

２．各論 

１．乳児血管腫、先天性血管腫、房状血管腫 

    神人正寿、小関道夫、杠 俊介 

２．毛細血管奇形 

    神人正寿、中岡啓喜 

３．静脈奇形（海綿状血管腫） 

    杠 俊介 

４．動静脈奇形 

    大須賀慶悟、尾崎 峰 

５．リンパ管奇形（リンパ管腫） 

    藤野明浩 

６．リンパ管腫症／ゴーハム病 

    小関道夫 

７．脈管奇形関連症候群 

    古川洋志、力久直昭 
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第４章 クリニカルクエスチョン（CQ）および推奨 

CQ１．（旧 CQ１） 

動静脈奇形において治療開始時期の目安は何か？ 

CQ２．（旧 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？ 

CQ３．（新規 CQ） 

動静脈奇形の塞栓術において血管造影による分類は有用か？ 

CQ４．（旧 CQ５） 

顎骨の動静脈奇形の適切な治療は何か？ 

CQ５．（旧 CQ６） 

手指の動静脈奇形の適切な治療は何か？ 

CQ６．（旧 CQ７改訂） 

痛みを訴える静脈奇形にはどのような保存的治療が有効か？ 

CQ７．（旧 CQ８改訂） 

静脈奇形にはどのようなレーザー療法が有効か？ 

CQ８．（旧 CQ９） 

静脈奇形に対する硬化療法は有効か？ 

CQ９．（旧 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？ 

CQ１０．（新規 CQ） 

静脈奇形のフォローアップに血液凝固異常評価は有用か？ 

CQ１１．（旧 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．（旧 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．（旧 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用か？ 

CQ１４．（新規 CQ） 

毛細血管奇形に対し、色素レーザー以外に有効なレーザーや光治療はあるか？ 

CQ１５．（旧 CQ１４） 

乳児血管腫に対してプロプラノロールは安全で有効か？ 

CQ１６．（旧 CQ１５） 

乳児血管腫における潰瘍形成に対する有用な治療法は何か？ 

CQ１７．（旧 CQ１７） 

乳児血管腫に対する薬物外用療法は有効か？ 

CQ１８．（旧 CQ１８） 
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乳児血管腫に対して圧迫療法は有用か？ 

CQ１９．（新規 CQ） 

乳児血管腫に対するプロプラノロール内服療法の望ましい開始・中止時期はいつか？ 

CQ２０．（新規 CQ） 

乳児血管腫に対する冷凍凝固法は有用か？ 

CQ２１．（新規 CQ） 

乳児血管腫に対するプロプラノロール内服療法の注意すべき副作用と予防策は何か？ 

CQ２２．（旧 CQ２０） 

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？ 

CQ２３．（新規 CQ） 

クリッペル・トレノネー症候群のフォローアップに有用な検査は何か？ 

CQ２４．（新規 CQ） 

混合型脈管奇形を呈する症候群に有効な薬物療法は何か？ 

CQ２５．（新規 CQ） 

カポジ肉腫様血管内皮細胞腫と房状血管腫によって起こったカサバッハ・メリット現

象に対する適切な治療法は何か？ 

CQ２６．（旧 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？ 

CQ２７．（旧 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？ 

CQ２８．（旧 CQ２４改訂） 

顔面（眼窩眼瞼を含む）ミクロシスティックリンパ管奇形（リンパ管腫）に対する有

効な治療は何か？ 

CQ２９．（旧 CQ２５, ２６, ２８改訂） 

腹部リンパ管奇形（リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 

CQ３０．（旧 CQ２７） 

難治性乳び腹水に対して有効な治療は何か？ 

CQ３１．（旧 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？ 

CQ３２．（旧 CQ３０改訂） 

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、乳児期から治療を行

うべきか？行う場合はどの治療が望ましいか？ 

CQ３３．（旧 CQ３１改訂） 

舌のリンパ管奇形（リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 
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CQ３４．（旧 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？ 

CQ３５．（旧 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？ 

CQ３６．（新規 CQ） 

リンパ管奇形（リンパ管腫）に漢方薬は有効か？ 

CQ３７．（新規 CQ） 

皮膚・粘膜のリンパ管奇形（限局性リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 

CQ３８．（新規 CQ） 

原発性リンパ浮腫に対する圧迫療法は有効か？ 

 

第５章 公開後の取り組み 

 １．公開後の組織体制 

 ２．導入 

 ３．英文化 

 ４．改訂 

 

 

併載 

乳幼児巨大肝血管腫診療ガイドライン 
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ガイドラインサマリー（CQ と推奨の一覧） 

 

推奨の強さ、エビデンス総体の強さは下記の通り「Minds 診療ガイドライン作成マニュア

ル 2017」に従った。 

推奨の強さ：1（強い）、２（弱い） 

エビデンス総体の強さ：A（強）、B（中）、C（弱）、D（非常に弱い） 

 

CQ１．（旧 CQ１） 

動静脈奇形において治療開始時期の目安は何か？ 

 

推奨文：動静脈奇形における外科的切除あるいは画像下治療の治療開始時期は、症状の

進行期や病変の存在部位、進展範囲を考慮し、治療で期待される効果と治療に伴う合併

症の危険性を総合的に考慮し、個別に判断する必要がある。ただし、動静脈奇形は、多

くが進行性の経過をたどり、それに伴って部位によっては機能障害も進行する。病期が

進行すると治療の困難性が増大するため、病期の低い症例に対しては、治療の合併症に

よる QOL 低下のリスクを考慮したうえで早期の治療介入を検討すべきである。 

推奨の強さ２ 実施することを提案する 

エビデンス D 

 

CQ２．（旧 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？ 

 

推奨文：動静脈奇形の流入血管の結紮術・塞栓術は一時的に病変の縮小を得られる可能

性もあるが、多くは複雑な側副路を介して再発を認め、症状増悪をきたす。さらに、そ

の後の治療が困難になることが予測される。このため、術前や特殊な動静脈瘻のような

形態の動静脈奇形以外では結紮術・塞栓術を行うことは推奨されないと考えられる。 

推奨の強さ１ 実施しないことを推奨する 

エビデンス D 

 

CQ３．（新規 CQ） 

動静脈奇形の塞栓術において血管造影による分類は有用か？ 

 

推奨文：血管造影による分類は、根治率や治療回数の推定に有用な可能性がある。ただ

し、分類の提唱は複数あり、それらの統合や互換を行うことは容易でないが、動静脈の

解剖が複雑であるほど、治療が難しいと考えられる。 



 12 

推奨の強さ２ 実施することを提案する 

エビデンス D 

 

CQ４．（旧 CQ５） 

顎骨の動静脈奇形の適切な治療は何か？ 

 

  推奨文：放射線治療や手術的治療単独は推奨されない。血管内塞栓術（硬化療法を含む）

単独ないし、必要に応じて血管内塞栓術と比較的侵襲の少ない手術的治療の併用が推

奨される。 

  推奨の強さ１ 実施することを推奨する 

エビデンス D 

 

CQ５．（旧 CQ６） 

手指の動静脈奇形の適切な治療は何か？ 

   

  推奨文：塞栓硬化療法は単独での根治は難しく、疼痛などの症状緩和を目的にすること

が望ましいが、ときに手指壊死や神経障害を起こすことがある。外科的切除において、

部分切除は増大の可能性が高いため、全切除を推奨する。術前塞栓硬化療法は有用だが、

手指壊死や神経障害のリスクがあり十分な検討を要する。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ６．（旧 CQ７改訂） 

痛みを訴える静脈奇形にはどのような保存的治療が有効か？ 

 

推奨文：静脈奇形病変の部位、大きさまたは症状に応じて圧迫療法、消炎鎮痛薬、経口

アスピリン、経口シロリムス、低分子量ヘパリンなどの保存的治療が有効とされる。部

位によっては伝達麻酔が有効となり得る。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ７．（旧 CQ８改訂） 

静脈奇形にはどのようなレーザー療法が有効か？ 

   

  推奨文：治療後の瘢痕形成があまり問題にならない粘膜・舌・口唇・亀頭や小さな静脈

奇形についてはネオジム・ヤグレーザーや半導体レーザーによるレーザー治療が有効
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な選択肢となり得る。症例ごとに病変の部位・大きさ・症状によって、硬化療法や切除

術などの他の治療法と比較検討することを勧める。 

推奨の強さ２  

エビデンス C 

 

CQ８．（旧 CQ９） 

静脈奇形に対する硬化療法は有効か？ 

 

  推奨文：静脈奇形に対する硬化療法は、症状の改善、病変の縮小のために有効であ

り、行うことを推奨する。 

推奨の強さ１ 実施することを提案する 

エビデンス C 

 

CQ９．（旧 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？ 

 

推奨文：多くの報告で静脈奇形と血管性腫瘍の混在が疑われ、治療効果の判断ができな

い。また、晩期合併症として、悪性腫瘍の発症や成長障害、機能障害が報告されている

ことから、安易に施行するべきではない。 

推奨の強さ１ 実施しないことを提案する 

エビデンス D 

 

CQ１０．（新規 CQ） 

静脈奇形のフォローアップに血液凝固異常評価は有用か？ 

 

推奨文：静脈奇形のフォローアップに血液凝固異常評価、特に D ダイマー値での評価

を提案する。その他、血算やフィブリノーゲン、PT、APTT での評価も合わせて検討

される。 

.1 推奨の強さ２  

エビデンス B 

 

CQ１１．（旧 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？ 

  

推奨文：毛細血管奇形に対する色素レーザー照射は顔面、頚部ではその他の部位に比べ有

効性が高く、四肢では色素沈着などの合併症をきたしやすい可能性がある。 
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推奨の強さ２  

エビデンス C 

 

CQ１２．（旧 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？ 

 

推奨文：色素レーザー照射は毛細血管奇形の治療法として確立しているが、治療後の

経過が長いほど再発率が高くなる可能性がある。 

推奨の強さ２  

エビデンス C 

 

CQ１３．（旧 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用か？ 

 

  推奨文：1 歳前のレーザー治療が有効性が高い可能性があり、できるだけ早期に治療を

開始することを選択肢の一つとして提案する。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ１４．（新規 CQ） 

毛細血管奇形に対し、色素レーザー以外に有効なレーザーや光治療はあるか？ 

 

推奨文：毛細血管奇形に対する色素レーザー以外のレーザーや光治療は、色調を改善

する可能性があるが、色素レーザーより有効であるというエビデンスは、肥厚した毛

細血管奇形に対するアレキサンドライトレーザーやヤグレーザー治療以外はないため

治療の第一選択とはならない。色素レーザーに抵抗性の症例に対しては試みてもよい

可能性がある。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ１５．（旧 CQ１４） 

乳児血管腫に対してプロプラノロールは安全で有効か？ 

 

推奨文：慎重な観察の下に投与されるのであれば、プロプラノロール内服療法は治療

が必要な乳児血管腫に対し第一選択の薬剤である。 

推奨の強さ１  
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エビデンス A 

 

CQ１６．（旧 CQ１５） 

乳児血管腫における潰瘍形成に対する有用な治療法は何か？ 

   

  推奨文：潰瘍形成に対し、プロプラノロール内服治療を行うことを推奨する。 

推奨の強さ１  

エビデンス B 

 

推奨文：潰瘍形成に対し、チモロール外用を行うことを提案する。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

推奨文：特に感染が疑われる潰瘍形成に対し、抗菌薬局所投与、抗菌薬全身投与を行

うことを推奨する。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

推奨文：潰瘍形成に対し、ドレッシング材の使用を提案する。 

推奨の強さ２ 

エビデンス D 

 

推奨文：潰瘍形成に対するレーザー治療は、エキスパートによる一部の症例に対する

施術においては効果のある可能性もあるが、エビデンスが十分であるとは現時点では

言い難い。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

推奨文：潰瘍形成に対し、ステロイド全身投与は行わないことを提案する。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ１７．（旧 CQ１７） 

乳児血管腫に対する薬物外用療法は有効か？ 

 

推奨文：β遮断薬*、イミキモド*、副腎皮質ホルモンなどの外用療法は全身的に投与
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される薬剤と比べて改善度は低いが、副作用が少ない薬剤を選択すれば、合併症のな

い乳児血管腫に対しては選択枝の一つになり得る。 

*保険適用外 

推奨の強さ２  

エビデンス B 

 

CQ１８．（旧 CQ１８） 

乳児血管腫に対して圧迫療法は有用か？ 

   

  推奨文：個々の症例に応じた圧迫方法を選択する必要性はあるが、熟練者が皮膚障害

や局所・周囲の発育障害に十分注意しながら行うことを条件に選択肢にしても良い。

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ１９．（新規 CQ） 

乳児血管腫に対するプロプラノロール内服療法の望ましい開始・中止時期はいつか？ 

 

推奨文：乳児血管腫に対するプロプラノロール内服療法は、生後 6 ヵ月未満で治療を

開始すると効果が高く、生後 12〜15 ヵ月未満の間に治療を終了すると再増大のリス

クが低くなる可能性がある。治療の早期開始時期に関しては、生後 5 週未満の児に対

する治療の優位性は明らかではない上、早産児への治療において無呼吸、心拍数の低

下による胸骨圧迫を必要とした症例も報告されていることから厳重な監視体制が必要

である。プロプラノロール内服療法において良い治療成績をおさめるには、発症早期

から内服治療の準備（出生歴・心肺機能・肝機能の確認など）を進めることが重要で

あり、実際の投薬は個々の症例の病勢に合わせて、投与量の調節・レーザー治療併用

なども含めたマネジメントを行う必要がある。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２０．（新規 CQ） 

乳児血管腫に対する冷凍凝固法は有用か？ 

   

  推奨文：熟練者が皮膚障害に十分注意しながら行うことを条件に選択肢にしても良

い。 

推奨の強さ２  

エビデンス C 
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CQ２１．（新規 CQ） 

乳児血管腫に対するプロプラノロール内服療法の注意すべき副作用と予防策は何か？ 

   

  推奨文：プロプラノロール療法の副作用は、低血圧、徐脈、気管支攣縮、睡眠障害、

消化管異常、低血糖などがあり、時に重篤な後遺症を残す場合もあるため、注意が必

要である。副作用は、低月齢（日齢 90 日未満）、低体重（5 ㎏未満）がリスク因子で

あり、より厳重なモニタリングなどが必要である可能性がある。治療前の心疾患スク

リーニングとして、心電図、心超音波などの施行や血糖測定を行うことによる副作用

の回避、予防を示したエビデンスは存在しなかった。しかし、総説などでもまとめら

れているように、高リスク症例などには入院での治療導入をすべきであり、かつ治療

期間中は特に低血糖を起こさないよう、保護者に十分な教育が必要である。  

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２２．（旧 CQ２０） 

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？ 

 

推奨文：血液検査や便潜血検査によるスクリーニングを、できるだけ早期から行うこ

とを推奨する。消化管出血が疑われた場合、小児例での出血源の同定には内視鏡検査

や Tc-99m 標識赤血球シンチグラフィー、SPECT-CT 検査の有用性が報告されている。

スクリーニングで異常がなく、本症の診断や将来の出血リスク評価のための消化管病

変の検索を行う場合、その時期に一定の基準はない。過去の報告において消化管病変

を検出し得た検査の中では、CT や MRI が比較的低侵襲にかつ早期から施行できる可

能性がある。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２３．（新規 CQ） 

クリッペル・トレノネー症候群のフォローアップに有用な検査は何か？ 

   

  推奨文：クリッペル・トレノネー症候群では簡便で非侵襲的であることから超音波や

MRI がフォローアップに有用な検査である。血液凝固異常を伴う症例においては採血

検査を行い、特に D ダイマーが高値である場合には肺高血圧の可能性も念頭に心臓超
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音波検査を行うことも推奨される。脚長差のフォローのために単純 X 線撮影検査を行

うことも推奨される。         

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２４．（新規 CQ） 

混合型脈管奇形を呈する症候群に有効な薬物療法は何か？ 

   

  推奨文：混合型脈管奇形に薬物療法は有効で、特に PIK3CA 遺伝子変異のある症例に

は mTOR 阻害剤（シロリムス*）や PI3Kα阻害剤（アルペリシブ**）の効果が期待で

きる。 

*一部保険適用外、**保険適用外 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２５．（新規 CQ） 

カポジ肉腫様血管内皮細胞腫と房状血管腫によって起こったカサバッハ・メリット現

象に対する適切な治療法は何か？ 

   

  推奨文：シロリムス、エベロリムス、ビンクリスチン、外科的介入、塞栓術、プロプ

ラノロール*、放射線照射、インターフェロンα*、ステロイド、ステロイド局注療法

の手段が抽出された。中でも、シロリムスの有効例は近年報告が増えており、システ

マティックレビューや、複数の後向き観察研究がみられたほか、血中濃度や副反応に

言及した論文もみられた。ビンクリスチンに関する報告も多くみられたが、シロリム

ス普及前の論文が多かった。いずれの治療法においても、有効性や安全性について具

体的な数値をもとに提示することは困難である。一方、治療効果に言及した報告と比

べ、副作用、晩期合併症に言及している論文は少ない。ビンクリスチン、インターフ

ェロンαなどの薬物療法は晩期合併症を起こすリスクが懸念され、今後の情報の蓄積

が待たれる。本 CQ の検討には、今後ランダム化比較試験などのデザインによる検証

が必要と思われる。 

 *保険適用外（令和 5 年 1 月時点） 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２６．（旧 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？ 
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推奨文：切除術は有効な治療法の一つであるが、整容性、生命予後、機能的予後、切

除可能性、再発・合併症発生の可能性を総合的に検討して選択すべきである。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２７．（旧 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？ 

 

推奨文：適切な手術時期は一概には決められず、個々の症例の状況に応じた判断が必

要である。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２８．（旧 CQ２４改訂） 

顔面（眼窩眼瞼を含む）ミクロシスティックリンパ管奇形（リンパ管腫）に対する有

効な治療は何か？ 

 

推奨文：硬化療法、外科的療法、ラジオ波焼灼療法、薬物療法が考慮される。有効性

が示される一方で、機能損傷など合併症も報告されており、症例に応じて慎重に治療

法を選択すべきである。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ２９．（旧 CQ２５, ２６, ２８改訂） 

腹部リンパ管奇形（リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 

 

推奨文：外科的切除、硬化療法が一般に行われることが多い治療法であるが、それぞれ

合併症のリスクもあり、優劣は明らかでない。また病変の部位や大きさなど個々の患者

さんの状態にあわせて慎重に選択することが必要である。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ３０．（旧 CQ２７） 

難治性乳び腹水に対して有効な治療は何か？ 
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推奨文：絶食、経静脈栄養、中鎖脂肪酸などの保存的治療やオクトレオチドなどの内科

的治療が優先され、無効な場合には硬化療法、外科的治療、リンパ管塞栓術なども考慮

される。いずれも有効性は不確実であり必要に応じて併用されている。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ３１．（旧 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？ 

 

推奨文：外科的切除と硬化療法はともに病変縮小と症状改善に有効であるが合併症を

生ずる可能性もある。それらの優劣は明らかでなく、また併用されることも多いが、

個々の症例の状況により治療法を選択すべきである。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ３２．（旧 CQ３０改訂） 

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、乳児期から治療を行

うべきか？行う場合はどの治療が望ましいか？ 

 

推奨文：病変による気道狭窄症状がある場合、もしくは症状出現リスクが高い場合は乳

児期においても治療介入が必要である。外科的切除、硬化療法ともに効果を期待できる

が、いずれも合併症のリスクがあり、個々の症例に応じて治療を選択する必要がある。

また治療時には気道狭窄症状の増悪に備える必要がある。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ３３．（旧 CQ３１改訂） 

舌のリンパ管奇形（リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 

 

推奨文： 

外科的切除は病変の縮小や症状や機能障害の改善に有効な可能性があるが、硬化療法

などと併用されることが多い。ただし、病変の分布により全摘除は困難であることが多

く、合併症や再発の可能性も考慮して、慎重に適応を判断することが求められる。リン

パ小疱などの限局した病変に対しては焼灼術やレーザーなども考慮し得る。 

推奨の強さ２  
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エビデンス D 

 

CQ３４．（旧 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？ 

 

推奨文： 

胸膜癒着療法、胸管結紮、胸腔腹腔シャントなどの外科的治療法が報告されているが、

有効性については十分なエビデンスはなく、保存的治療が全て無効な場合にのみ考慮

するべきである。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ３５．（旧 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？ 

 

推奨文：  

栄養療法、薬物療法、外科的治療、硬化療法、放射線治療などの治療が必要に応じて組

み合わせて行われる。その中でもシロリムス療法は、優先的に考慮される治療である。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ３６．（新規 CQ） 

リンパ管奇形（リンパ管腫）に漢方薬は有効か？ 

 

推奨文： 

漢方薬が有効であった報告は複数あるが、有効性を確実に評価できる研究報告は現時

点ではない。ただし、副作用などの合併症は少ないため、使用を検討してもよい。 

推奨の強さ２  

エビデンス C 

 

CQ３７．（新規 CQ） 

皮膚・粘膜のリンパ管奇形（限局性リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 

 

推奨文： 

外科的切除、硬化療法、炭酸ガスレーザー、ラジオ波焼灼、電気凝固療法、シロリムス
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外用療法などの治療法が過去に報告されている。これらの治療はそれぞれ有効性を認

めるが、合併症や再発を認めることもあり、症状に応じて慎重に選択する必要がある。 

推奨の強さ２  

エビデンス D 

 

CQ３８．（新規 CQ） 

原発性リンパ浮腫に対する圧迫療法は有効か？ 

 

推奨文： 

症状の緩和に有効であったという報告が多いが、圧迫療法単独での治療効果について

は十分なデータはない。軽微な合併症や生活上の制限も起こり得るので適切な施行法

の指導の下に実施することが望ましい。 

推奨の強さ２  

エビデンス C 
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用語・略語一覧 

説明用略号 

［英］英語表記 

［略］略語 

［類同］類義語または同義語 

 

あ 

青色ゴムまり様母斑症候群［英］blue rubber bleb nevus syndrome［類同］Bean 症候群

［説明］皮膚に多発する静脈奇形と消化管の静脈奇形を特徴とする疾患である。詳細は本文

各論「脈管奇形関連症候群」の項を参照。 

アララ（の原則）［英］As low as reasonably achievable［略］ALARA［類同］「合理的に達

成可能な限り低く」の意。［説明］個人の被曝線量や被曝人数を、経済的及び社会的要因を

考慮に入れたうえで、合理的に達成できるかぎり低く保つことを意味する。特に、放射線被

曝を伴う医療行為（CT や血管内治療）においては、患者の被曝線量が医療目的に見合うよ

う放射線防護の最適化を管理することの重要性を象徴する言葉である。 

アルペリシブ［英］alpelisib［説明］Phosphatidylinositol 3-kinase(PI3K)を阻害する分

子標的薬。内分泌療法中または内分泌療法後に進行した乳癌の治療薬。 

Alarming hemangioma［説明］厳重な経過観察または緊急性の高い血管性腫瘍。非常に大き

な病変、潰瘍形成、外耳道の閉塞、視性刺激遮断性弱視のリスクなどに注意を要す。 

ICG 蛍光リンパ管造影［説明］インドシアニングリーン（ICG）を血管や組織内に注射し、

近赤外線カメラで ICGの蛍光を撮影する方法。表面から約 1 cmまでの血管やリンパ管、リ

ンパ節を観察することができる。 

 

い 

遺伝性出血性末梢血管拡張症［英］hereditary hemorrhagic telangiectasia［略］HHT［類

同］オスラー病、Rendu-Osler-Weber症候群［説明］皮膚や粘膜および内蔵の広範な毛細血

管拡張を基盤とし、それにより鼻出血や消化管出血を繰り返す常染色体優性の疾患である。

詳細は本文各論「脈管奇形関連症候群」の項を参照。 

一般型（嚢胞状）リンパ管奇形［英］common (cystic) LM［説明］全身性リンパ管異常

（generalized lymphatic anomaly, GLA)などを含む複雑型リンパ管異常疾患群と区別され

る疾患群。 

イミキモド［英］imiquimod［説明］Toll-like receptor 7のリガンドであるが、免疫応答

の賦活化作用のほかアポトーシス誘導作用も有し、尖圭コンジローマや日光角化症に使用

される。乳児血管腫に対する有効性も報告されている。 
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う 

ウンナ母斑［英］Unna nevus［類同］正中線母斑［説明］項部正中部に好発する毛細血管奇

形である。5歳頃までに自然消退するものもある。詳細は本文各論「毛細血管奇形」の項を

参照。 

Wait-and-see policy［類同］wait & see［説明］積極的な治療を行わず、乳児血管腫の退

縮を経過観察する診療方針。 

 

え 

ADLおよび QOL［説明］ADLは「activities of daily living」を略した言葉で、日本語で

は「日常生活動作」。QOLは「quality of life」を略した言葉で、「生活の質」と訳される。

QOLと ADLは患者の精神的な満足感や充足感を評価するための概念。 

MRI［英］magnetic resonance imaging［類同］核磁気共鳴画像法 

・FSE法［類同］高速スピンエコー法［説明］磁気共鳴における FSE 法は、スピンエコー法

を応用したもので、1回の励起で複数のエコーの収集を行い、撮像時間を大幅に短縮した MRI

撮像法である。 

・MR angiography［略］MRA［類同］磁気共鳴血管撮像法［説明］MR angiographyは、核磁

気共鳴画像法(MRI)を用いて血管を描出する方法で、大きく分けてタイム・オブ・フライト

法 (time-of-flight, TOF) と位相コントラスト法 (phase contrast, PC) がある。現在、

非造影の 3D-TOF法が簡便で撮像時間も短く、空間分解能が高いことから脳ドックなどのス

クリーニング検査を含め、広く使われている。 

・造影 MR angiography［説明］高速グラディエントエコー法 (fast gradient echo) で自

動注入器による造影剤注入を併用した造影 MRAも、心・大血管描出目的などに対して行われ

ている。 

・MR lymphangiography［説明］MRIを用いて、リンパ管を描出する MRI撮像法。 

・MR venography［説明］MRIを用いて、静脈を描出する MRI撮像法。 

・SE法［類同］スピンエコー法［説明］基本的な MRI撮像法。SE法は、歳差スピン磁化の

共鳴放射パルスによるリフォーカスである。 

・STIR［説明］STIR は short T1 inversion recovery の略であり、水と脂肪の縦緩和時間

の差を利用し、脂肪の信号が null point となった時に撮像する方法論で、一般的には脂肪

抑制法として使われている。 

・Time-resolved MR angiography［説明］造影剤を用いて、空間分解能、時間分解能を高く

して撮像する MR血管撮像法の一つ。 

・ダイナミック撮影［類同］dynamic study［説明］経静脈的に造影剤を急速注入し経時的

に撮像するダイナミック撮影では、病変の血流の多寡（vascularity）や間質の多寡を推定

することが可能である。 

n-ブチル-2-シアノアクリレート［英］n-butyl-2-cyanoacrylate［略］NBCA［説明］n-ブチ
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ル-2-シアノアクリレートは、シアノアクリル酸エステルである。無色の液体であり、鋭い、

刺激臭を有する。水には不溶。医療用のシアノアクリレート系接着剤の主成分である。 

 

お 

オクトレオチド［英］octreotide［類同］サンドスタチン（商品名）［説明］オクトレオチ

ドはソマトスタチン受容体に結合する。乳び胸水などの補助治療として使用される。 

OK-432［英］OK-432［類同］ピシバニール（商品名）［説明］OK-432は、ストレプトコック

ス・ピオゲネス（A群 3型）Su株をペニシリン処理後、凍結乾燥し粉末化（溶血性連鎖球菌

としての性質を残したまま増殖できないように）した注射用製剤である。免疫細胞の活性

化、免疫細胞にかかわるサイトカインの産出により免疫作用を増強する。消化器癌や肺癌の

延命効果および他剤無効の頭頚部癌・甲状腺癌の腫瘍内局所注射治療とリンパ管腫の治療

に保険適用がある。1975年に癌の免疫療法剤として認可され、1995年にリンパ管奇形（リ

ンパ管腫）についても保険適用となった。一般型（嚢胞状）リンパ管奇形が縮小あるいは消

失するためには、嚢胞上皮が壊れる必要があると考えられていたが、OK-432 により引き起

こされる強い炎症によってリンパ液の流入と排出のバランスが流入縮小に変化することの

方が重要だとされる。 

Onyx［説明］液状塞栓物質。視認性をもつ非接着性ポリマー凝集体で、ゆっくりとした注入

によりデリバリーコントロールに優れる。注入中の血管造影が可能。 

 

か 

海綿状リンパ管腫［英］cavernous lymphangioma［類同］ミクロシスティックリンパ管奇形

［説明］薬剤を嚢胞内に注入することが難しいほどの小さい嚢胞を主体とするリンパ管腫

を指す。病変部の間質組織成分が多い。嚢胞の直径に数字による明確な定義はない。 

カサバッハ・メリット現象［英］Kasabach-Merritt phenomenon［略］KMP［類同］カサバッ

ハ・メリット症候群［説明］kaposiform hemangioendotheliomaや tufted angioma におい

て、腫瘍内での血小板大量消費により血液凝固障害をきたす現象である。 

画像下治療［英］interventional radiology［略］IVR［説明］超音波、CT、X線透視、血管

造影などの画像誘導下に、体内にカテーテルや針を挿入して病変局所の処置を行う非外科

的治療のことを指す。 

カポジ型リンパ管腫症［英］kaposiform lymphangiomatosis［略］KLA [説明］全身性リン

パ管異常（generalized lymphatic anomaly, GLA)の中に、病理組織で異常な紡錘形のリン

パ管内皮細胞の集簇（kaposiform foci）を認める症例が存在し、それらは胸水や肺浸潤、

凝固異常が多く、予後不良であったことがわかった。これらを kaposiform 

lymphangiomatosis, KLAという。臨床現場では GLAと KLAは区別されず、総じて「リンパ

管腫症」と呼ばれ、診断治療されることがほとんどである。 

カポジ肉腫様血管内皮細胞腫［英］kaposiform hemangioendothelioma［略］KHE［類同］カ
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ポジ様幼児血管内皮腫、カポジ様(型)血管内皮腫、カポジ血管内皮腫［説明］局所浸潤傾向

の強い、比較的まれな vascular tumorの一つである。カポジ肉腫に似た紡錘形の腫瘍細胞

の増殖を特徴とする。 

カルテオロール［英］carteolol［説明］β遮断薬。交感神経が興奮しているときはβ受容

体抑制にはたらき、交感神経が興奮していない時には、β受容体をわずかに刺激するといっ

た特徴がある。 

 

き 

局所浸潤・境界型［英］locally aggressive or borderline［説明］脈管腫瘍の悪性度分類

の一型。他に良性、悪性があり、これらの間に位置する。 

 

く 

クモ状血管腫［英］vascular spider［説明］紅色丘疹を中心に放射状にみられる血管拡張

で妊娠時や肝障害時に生じやすい。 

クリッペル・トレノネー症候群［英］Klippel-Trenaunay syndrome［略］KTS［類同］クリ

ッペル・トレノネー・ウェーバー症候群［説明］患肢の骨軟部組織の過成長と低流速性の血

管奇形を伴う中胚葉系の異常を示す疾患である。詳細は本文各論「脈管奇形関連症候群」の

項を参照。 

グルコース輸送体 1［英］glucose transporter 1［略］GLUT-1［類同］solute carrier family 

2A1 (SLC2A1)［説明］すべての細胞で、機能維持に必要な量のグルコースを血液中から取り

込むために必要なグルコース輸送体である。胎児組織で強く発現しているが、成人でも赤血

球膜や血液脳関門を構成する内皮細胞で発現がみられる。乳児血管腫の内皮細胞で発現し

ており、先天性血管腫との鑑別に有用である。 

CLOVES症候群［英］CLOVES syndrome［類同］CLOVE syndrome［説明］胎児期から体幹の嚢

胞や四肢先端の奇形が指摘される疾患で 5 つの徴候の頭文字をとって命名されている。詳

細は本文各論「脈管奇形関連症候群」の項を参照。 

 

け 

血管奇形［説明］狭義では毛細血管、静脈、動脈の奇形を含む疾患概念である。広義でリン

パ管奇形を含むことがある。 

限局性血管内凝固障害［英］localized intravascular coagulopathy［略］LIC［説明］び

まん性静脈奇形や全身多発性の静脈奇形等における病変腔への血液うっ滞による凝固系の

亢進状態を指す。血液学的にフィブリノーゲンの減少、Dダイマーの上昇、FDPの上昇を認

めるが、血小板低下は軽度に留まることが多い。 

 

こ 
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高流速［英］fast-flow［類同］high-flow［説明］病変内を流れる血液の流れの速さが早い

ことを指す。動脈血が直接病変に供給されていることを示唆する状態である。[例]高流速脈

管奇形。 

ゴーハム病［英］Gorham-Stout disease, Gorham's disease［略］GSD［類同］大量骨溶解

症、massive osteolysis［説明］骨に血管やリンパ管が浸潤し、骨溶解を起こす非常に稀な

疾患である。溶骨病変の周辺の軟部組織にリンパ浮腫やリンパ漏を起こすことがあり、病変

部位によっては周辺の臓器に浸潤する。詳細は本文各論「リンパ管腫症、ゴーハム病」の項

を参照。 

 

さ 

サーモンパッチ［英］salmon patch［類同］正中線母斑［説明］顔面正中部で眉間、上眼瞼、

鼻背、上口唇などに好発する毛細血管奇形である。5 歳頃までに自然消退するものもある。

詳細は本文各論「毛細血管奇形」の項を参照。 

 

し 

色素レーザー［英］dye laser［類同］pulsed dye laser, PDL、パルス幅可変式色素レーザ

ー、Flash lamp-pumped pulsed laser, FPDL、Vbeam（商品名）、SPTL1-b（商品名）［説明］

1980 年代から毛細血管奇形の治療に用いられるようになったローダミン色素を用いたパル

ス発振レーザーである。その後、長い波長、広いパルス幅、大きなスポット径、皮膚表面の

冷却装置などの工夫がなされ現在に至る。詳細は本文各論「毛細血管奇形」の項を参照。 

主幹型脈管奇形［英］anomalies of major named vessels (channel type, truncal vascular 

malformations)［説明］解剖学的名称を有する動静脈やリンパ管の起始・走行・形態・

数などの異常や胎生期血管遺残を含む脈管奇形。 

静脈奇形［英］venous malformation［略］VM［類同］海綿状血管腫［説明］先天性の拡張

した静脈からなる病変である。 

静脈湖［英］venous lake［説明］真皮浅層の表皮直下に一つもしくは互いに交通する数個

の血管腔からなり、赤血球が充満する。高齢者の顔面、耳介、口唇部などの露光部に単発性

に生じる。 

シロリムス［英］sirolimus［類同］ラパマイシン、rapamycin、ラパリムス（商品名）［説

明］マクロライド化合物の一つ。mTOR 阻害作用により免疫抑制作用と細胞増殖抑制作用を

有する。2021 年 9 月、本邦にて難治性リンパ管疾患に対する治療薬として保険適用となっ

た。ラパマイシンもシロリムスも同じ化合物を指す一般名である。 

CT［英］computed tomography［類同］コンピュータ断層撮影 

・CT angiography［略］CTA［類同］CT血管撮影法［説明］CT angiographyは、ヨード造影

剤を静脈投与し、血管内を造影剤が通過して CT値が上昇しているタイミングで撮像された

多数の CT画像から、血管を抽出し、三次元画像に再構成するものである。 
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・CT enterography［説明］消化管造影剤を使用して腸管を観察する CT撮像法。 

CTCAE［説明］Common Terminology Criteria for Adverse Events の頭文字をとった略語。

癌領域の有害事象評価において世界共通で用いられている有害事象共通用語基準のこと。 

 

す 

スタージ・ウェーバー症候群［英］Sturge-Weber syndrome［説明］三叉神経分枝領域にお

ける顔面のポートワイン母斑（毛細血管奇形）と脳軟膜、眼の脈絡膜の血管奇形を特徴とす

る症候群を指す。詳細は本文各論「脈管奇形関連症候群」の項を参照。 

SPECT(SPECT/CT)［類同］単一フォトン放射断層撮影法［説明］single photon emission 

computed tomography を略して SPECT（スペクト）と呼ばれるのが一般的。シンチグラフィ

の応用で、体内に投与した放射性同位体から放出されるガンマ線を検出し、その分布を断層

画像にしたもの。 

・SPECT/CT［説明］SPECTと CTを組み合わせたものが SPECT-CT装置で、SPECT画像と CT画

像を重ね合わせることによって病変の正確な位置を同定することできる。 

 

せ 

先天性血管拡張性大理石様皮斑［英］cutis marmorata telangiectasia congenita［略］

CMTC［説明］生下時から認める、青から淡い紫色の「大理石様」または「網状」の皮膚の変

色を呈する疾患である。四肢体幹に多くみられる。皮膚表面で拡張する毛細血管と静脈に起

因する。cutis marmorata（大理石様皮膚）と異なり加温しても皮膚色調異常は消退しない。

詳細は本文各論「脈管奇形関連症候群」の項を参照。 

先天性血管腫（急速退縮性先天性血管腫、非退縮性先天性血管腫、部分退縮性先天性血管

腫）［英］congenital hemangioma (rapidly involuting congenial hemangioma［略］RICH、 

non-involuting congenital hemangioma［略］NICH、partially involuting congenital 

hemangioma［略］PICH）。詳細は本文各論「乳児血管腫」の項を参照。 

全身 RI 血液プールシンチグラフィー［説明］核種を静脈内に投与し、各種臓器・部位の血

行動態および血管性病変の描出を行う核医学検査法。 

・ダイナミック収集［説明］核種を投与直後から連続してデータを収集する撮像法。動的画

像であり、体内分布が速やかに変化する薬品を用いた検査で、経時的局所動態機能を表すこ

とができる。 

 

そ 

奏効率［説明］奏効率（％）＝（完全奏効(complete response, CR)の患者数+部分奏効(partial 

response, PR)の患者数 / 治療患者の総数）×100。 

・CR（complete response）：腫瘍が完全に消失。完全奏効。 

・PR（partial response）：腫瘍の 30％以上が消失。部分奏効。 
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・SD（stable disease）：腫瘍の大きさが治療前と比べて変化なし。 

・PD（progressive disease）：腫瘍の大きさが治療前と比べて 20％以上大きい。あるいは、

新病変が出現。 

 

増殖期、退縮期（消退期）、消失期［英］proliferating phase, involuting phase, involuted 

phase［説明］乳児血管腫の自然経過は 3つの時期に分けられている。詳細は本文各論「乳

児血管腫」の項を参照。 

 

た 

Tie2受容体変異［英］Tie2 mutation［類同］恒常的 Tie2活性化変異［説明］血管内皮細

胞に発現する受容体型チロシンキナーゼである Tie2の遺伝子変異がチロシンキナーゼの恒

常的活性化をもたらし静脈奇形の原因となる。 

 

ち 

チモロール［英］timolol［説明］非選択的交感神経β受容体遮断薬。従来、緑内障に対す

る点眼薬として用いられていたが、近年乳児血管腫に対する有効性も報告されている。 

中鎖脂肪酸［英］medium-chain triglycerides［略］MCT［説明］脂肪酸は、その長さによ

って消化・吸収後の経路が異なる。長鎖脂肪酸は小腸から消化・吸収されたあと、一部がリ

ンパ管を通って脂肪組織や筋肉に運ばれ、必要に応じて分解・貯蔵される。中鎖脂肪酸は、

長鎖脂肪酸に比べて長さが短いため、小腸から門脈を経由して直接肝臓に入り分解される。 

Cho/Do 分類［説明］動静脈奇形のナイダスの形態を分類したもの。治療法の選択において

はいずれの病型であるかが重要である。同分類が様々な名前で呼ばれているため、今回日

本語の呼称名を「Cho/Do分類」とすることを提案する。 

 

て 

低流速［英］slow-flow［類同］low-flow［説明］病変内を流れる血液またはリンパ液の流

れの速さが遅いことを指す。病変に動脈血が直接供給されてはいないことを示唆する状態

である。［例］低流速脈管奇形。 

 

と 

動静脈奇形［英］arteriovenous malformation［略］AVM［類同］蔓状血管腫［説明］動脈

と静脈とが直接短絡（シャント）から派生した先天性の血管性病変である。詳細については

本文各論「動静脈奇形」の項を参照。 

動静脈奇形の Schobinger 臨床病期分類［説明］動脈奇形の臨床症状は進行性に変化する

とされ、病期が分類・提案されている。同分類が様々な名前で呼ばれており、今回日本

語の呼称名を「動静脈奇形の Schobinger 臨床病期分類」とすることを提案する。 
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動静脈瘻［英］arteriovenous fistula［略］AVF［説明］動脈と静脈とが直接短絡（シャン

ト）を形成した先天性あるいは後天性（外傷や医原性など）の血管性病変である。詳細につ

いては本文各論「動静脈奇形」の項を参照。 

 

に 

乳児血管腫［英］infantile hemangioma［略］IH［類同］いちご状血管腫、小児血管腫、

strawberry mark, hemangioma of infancy, juvenile hemangioma［説明］良性の vascular 

tumorで乳幼児に高い頻度でみられる。生後しばらくして増大し、その後自然退縮する特徴

的な経過を有する。詳細は本文各論「乳児血管腫」の項を参照。 

乳び（胸水･腹水）［英］chylous ascites, chylous pleural effusion, chylothorax［説

明］胸腔または腹腔に貯留したリンパ液を主体とした液体で、腸管で吸収されたカイロミク

ロンによりミルク様の外観を示すものである。胸腹水中のトリグリセリド≧110 mg/dl、総

コレステロール値の比(胸腹水/血清)＜1 または、胸腹水中のカイロミクロンの存在などが

診断の基準とされる。 

 

ね 

ネオジム・ヤグレーザー［英］neodymium-doped yttrium aluminum garnet laser［略］Nd:YAG 

laser［説明］治療目的に合わせて複数の波長が用いられており、文献を読むときなどには

注意を要す。532 nmと 1064 nmの波長が代表的。 

 

は 

パークス ウェーバー症候群［英］Parkes Weber syndrome［説明］患肢の過成長にびまん

性の小さな動静脈瘻ないし動静脈シャントを伴う症候群である。詳細は本文各論「脈管奇形

関連症候群」の項を参照。 

 

ひ 

被角血管腫［英］angiokeratoma［説明］真皮乳頭層の毛細血管拡張と表皮の角化亢進によ

り生ずる暗赤色で中心部が疣贅状の外観を呈する病変である。 

皮膚・粘膜のリンパ管奇形［英］superficial lymphatic malformation［類同］限局性リン

パ管腫、lymphangioma circumscriptum［説明］リンパ管腫のうち体表に多発する小粒性の

病変（リンパ小疱、vesicle、カエルの卵状の集簇性丘疹）をきたすものを指す。皮膚や粘

膜に認められる。内容液によって粒の色調は透明なことが多いが、血液の割合によってピン

クから紅色、黒色まで変化する。 

PIK3CA関連過成長スペクトラム［英］PIK3CA-related overgrowth spectrum［略］PROS 

［説明］PIK3CA遺伝子の機能獲得変異の体細胞モザイクによって引き起こされる疾患群。 

PT および APTT［説明］prothrombin time。プロトロンビン時間。activated partial 
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thromboplastin time。活性化部分トロンボプラスチン時間。 

 

ふ 

ブレオマイシン［英］bleomycin［説明］抗腫瘍性抗生物質に分類され、皮膚癌、頭頚部癌、

肺癌、食道癌、悪性リンパ腫、子宮頸癌、神経膠腫、甲状腺癌、胚細胞腫瘍の治療に用いら

れる抗癌剤である。静脈内注射、筋肉内注射、皮下注射、動脈注射、外用など様々の経路で

投与ができる。間質性肺炎・肺線維症の合併に注意を要す。血管内リンパ管内に強い炎症を

起こしながらも、全身状態および局所に対して比較的安全に使用できる実績を持つ薬品群

のひとつである。保険適用外ではあるが、血管奇形・リンパ管奇形（リンパ管腫）に対する

硬化剤として慎重に使用されることがある。リンパ管腫の硬化療法に用いた場合、OK-432に

よる治療よりも術後の腫脹が少ない。 

プロプラノロール［英］propranolol［類同］ヘマンジオル（商品名）［説明］非選択的交感

神経β受容体遮断薬。従来降圧剤として用いられていたが、近年乳児血管腫に対する有効性

が注目されている。2016年、本邦にて乳児血管腫に対する治療薬として保険適用となった。 

FDP［説明］fibrin degradation product。フィブリン分解産物。フィブリノーゲン、及び

フィブリンが、プラスミンの働きにより分解（線溶）されて生じる物質の総称。 

Fibro adipose vascular anomaly［略］FAVA［類同］線維脂肪性脈管異常［説明］脈管豊富

な線維性組織や脂肪からなる充実性病変が筋肉内に発生する。強い痛みを伴うことが特徴

的で、下肢・下腿の関節拘縮や運動障害をきたすことがある。詳細は本文各論「脈管奇形関

連症候群」の項を参照。 

Flow［説明］病変内の血液やリンパ液の流れ。 

Flow void［説明］flow voidとは MRIでの無信号領域のことである。MRIでは静止した組

織の水素原子の動きをみている。血流が早い組織では水素原子の動きをとらえることがで

きず、その領域が無信号となってしまう。 

Fluid-fluidレベル［類同］液面形成［説明］区画化された構造内において、信号強度 の

ことなる液体成分が存在することで生じる画像所見。 

PHACE症候群［英］PHACE syndrome［類同］PHACES症候群［説明］外表の乳児血管腫に血管

と非血管性の頭蓋内奇形を伴う疾患である。5つないしは 6つの徴候の頭文字をとって命名

されている。詳細は本文各論「脈管奇形関連症候群」の項を参照。 

 

ほ 

房状血管腫［英］tufted angioma［略］TA［類同］血管芽細胞腫(中川)、angioblastoma of 

Nakagawa［説明］比較的まれな vascular tumorの一つで、圧痛・多汗や多毛を伴うことを

特徴とする。詳細は本文各論「房状血管腫」の項を参照。なお「房状」は「ぼうじょう」と

読む。 

ポートワイン母斑［英］port-wine stain［略］PWS［類同］毛細血管奇形、単純性血管腫、
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火焔状血管腫、capillary hemangioma［説明］出生時より存在する皮膚、粘膜の毛細血管の

ネットワークにおける低流量性で活動性のない血管拡張性の病変である。平坦な赤色斑で、

一生を通じて患者の体の成長に比例して面積を拡大する。詳細は本文各論「毛細血管奇形」

の項を参照。 

ポリドカノール［英］polidocanol［類同］ポリドカスクレロール（商品名）［説明］下肢静

脈瘤硬化剤に分類される薬剤。本剤の界面活性作用により細胞膜を障害することで血管内

皮細胞を障害する。下肢静脈瘤硬化療法において本剤は、血管内皮細胞を障害することによ

り内皮下組織の露出を起こし、圧迫により過剰な血栓形成を抑制しながら障害された血管

を線維化することで、静脈瘤を退縮させるものと考えられており、治療後に弾性ストッキン

グで圧迫を行うように添付文書に記載がある。血管内に強い炎症を起こしながらも、全身状

態および局所に対して比較的安全に使用できる実績を持つ薬品群のひとつである。保険適

用外ではあるが、血管奇形に対する硬化剤として慎重に使用されることがある。薬剤の 4～

5 倍量の空気や二酸化炭素と混和してフォーム(泡状)にして血管内に投与することができ

る。薬剤の持つ細胞膜障害作用は比較的マイルドでありながらも、泡で血液をよけることで

局所の薬物濃度を濃くし、強い硬化作用を得ることができるとされる。 

 

ま 

マクロシスティックリンパ管奇形［英］macrocystic lymphatic malformation［類同］嚢胞

性リンパ管腫［説明］臨床的には薬剤を嚢胞内に注入することが可能な嚢胞の集簇で構成さ

れるリンパ管奇形を指す。嚢胞径1 cmを境界としてmacrocystic（マクロシスティック）と

microcystic（ミクロシスティック）、そしてその混合型の3種に分けられている。治療法の

選択においてはいずれの病型であるかが重要であるが、境界型の判定は難しい。 

 

み 

ミクロシスティックリンパ管奇形［英］microcystic lymphatic malformation［類同］海綿

状リンパ管腫［説明］嚢胞内穿刺の困難な比較的小さな嚢胞で構成されるリンパ管奇形。嚢

胞径 1 cmを境界として macrocystic（マクロシスティック）と microcystic（ミクロシステ

ィック）、そしてその混合型の 3種に分けられている。治療法の選択においてはいずれの病

型であるかが重要であるが、境界型の判定は難しい。 

脈管奇形［英］vascular malformation［説明］毛細血管、静脈、動脈、リンパ管奇形を含

む疾患概念である。胸部大動脈の奇形や中枢神経系血管奇形を含まない。 

脈管奇形関連症候群［英］vascular malformations associated with other anomalies［説

明］ISSVA 分類で指定された、脈管奇形に加えて、脚長差や片側肥大など軟部組織や骨

格異常を合併する疾患群。 

ミランセルチブ［英］miransertib［類同］MK-7075［説明］経口的に利用可能な選択的汎 AKT

阻害剤。プロテウス症候群・AKT変異型癌・PIK3CA関連過成長スペクトラム(PROS)における
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治療結果の報告が続いている。 

 

む 

無水エタノール［英］Anhydrous ethanol, absolute ethanol［説明］無水エタノールはア

ルコール製剤で、15℃でエタノール(C2H6O)を 99.5vol%以上を含む。無水エタノールは無色

澄明の液体で、特異なにおいがあり、燃えやすく、揮発性である。水と混和し、沸点は約 78

～79℃で、比重は 0.794～0.797である。エタノールは殺菌効果があり、微生物のタンパク

質の変性凝固、代謝障害、溶菌により殺菌作用を示す。刺激性は易揮発性と組織水分を奪っ

てタンパク凝固をきたすことにより濃度が高いときに強い。精製水で 76.9～81.4vol%に希

釈し、手指・皮膚の消毒、手術部位（手術野）の皮膚の消毒、医療用具の消毒に使用されて

いる。また、肝細胞癌に対する経皮的エタノール注入療法に使用されている。 

保険適用外ではあるが、血管奇形に対する硬化剤として慎重に使用されることがある。高

濃度のエタノールによるタンパク変性は、タンパク質分子の水素結合を切断することでタ

ンパク質の立体構造を破壊しゲル化することであり、この変性は不可逆的である。この作用

は数秒以内で起こり、高濃度エタノールを血管内に注入すると、接触した赤血球や血管内皮

細胞、血管周囲の組織が破壊される。赤血球の凝集しない血栓化が生じ、これが末梢血管の

急性閉塞を起こす。また、同時に血管内皮および周囲の組織障害が広範に起こる。それに伴

い血管の血流鬱滞が生じ、二次的に血栓が形成される。注入速度により閉塞までの経過は異

なるが、最終的には血管は閉塞する。 

 

も 

毛細血管拡張症［英］telangiectasia［説明］真皮内の比較的浅い部位で毛細血管が拡張し

た状態を指す。 

毛細血管奇形［英］capillary malformation［略］CM［類同］ポートワイン母斑、単純性血

管腫、火焔状血管腫、capillary hemangioma［説明］出生時より存在する皮膚、粘膜の毛細

血管のネットワークにおける低流量性で活動性のない血管拡張性の病変である。平坦な赤

色斑で、一生を通じて患者の体の成長に比例して面積を拡大する。詳細は本文各論「毛細血

管奇形」の項を参照。 

モノエタノールアミンオレイン酸塩［英］ethanolamine oleate［類同］オルダミン（商品

名）［説明］食道静脈瘤硬化療法・胃静脈瘤退縮剤に分類される。本剤の界面活性作用によ

り細胞膜を障害することで血管内皮細胞を障害する。それに引き続き、フィブリン、血小板

および赤血球の沈着、集積を起こさせると共に血栓を形成し、食道静脈瘤や胃静脈瘤を硬化

退縮させる。使用時は 1 バイアルあたり 10 mL の注射用水又は血管造影用 X 線造影剤を加

えて 5%溶液に調製する。血管内に強い炎症を起こしながらも、全身状態および局所に対し

て比較的安全に使用できる実績を持つ薬品群のひとつである。保険適用外ではあるが、血管

奇形に対する硬化剤として慎重に使用されることがある。2022 年 7 月現在、保険収載にむ



 40 

けての治験が国内で行われている。 

 

ら 

Life-threatening hemangioma［説明］生命に危機をもたらすリスクを持つ血管性腫瘍。リ

スクとして止血困難、潰瘍形成からの敗血症、血液凝固異常などが挙げられる。 

 

り 

臨床研究［英］clinical research［説明］臨床研究とは、病気の原因の解明、病気の予防・

診断・治療の改善、患者さんの生活の質の向上などのために、人を対象に行われるすべての

医学研究を指し、介入研究、調査研究、観察研究などに分類される。その中でも、薬の投与、

手術、放射線治療などにより、人体に対して変化を伴う研究（介入研究）が臨床試験である。

臨床試験の中でも特に、厚生労働省から薬・医療機器としての承認を得ることを目的として

行う試験を治験という。治験はさらに企業主導型と医師主導型に分けることができる。治験

のほかにも、よりよい診断や治療のために医学的なデータを得るさまざまな臨床試験（自主

臨床試験）がある。 

リンパ管拡張症［英］lymphangiectasia［類同］central conducting lymphatic anomaly, 

CCLA[説明］リンパ管拡張症はリンパ管の狭窄・閉塞に基づくリンパ管内圧の上昇や先天性

の弁不全の結果、リンパ管の著明な拡張やリンパ液の漏出をきたす疾患と考えられている。

特に肺や腸のリンパ管拡張症がよく知られている。リンパ管拡張症をリンパ管腫症、リンパ

管腫と明確に分ける診断基準はない。 

リンパ管奇形［英］lymphatic malformation［略］LM［類同］リンパ管腫、ヒグローマ、cystic 

hygroma［説明］広義にはリンパ管の発生期の異常に寄り生じた病変全体を示す。また狭義

には、いわゆる「リンパ管腫」と呼ばれていた、主に小児に発生する大小のリンパ嚢胞を主

体とした腫瘤性病変であり、腫瘍性を示さず生物学的にはリンパ管形成異常（良性病変）と

考えられる。詳細は本文各論「リンパ管奇形（リンパ管腫）」の項を参照。 

リンパ管腫［英］lymphangioma［類同］一般・嚢胞状リンパ管奇形、(common of cystic) 

lymphatic malformation、ヒグローマ、cystic hygroma［説明］ISSVA分類でリンパ管奇形

のうち common(cystic) LM に相当する。主に小児に発生する大小のリンパ嚢胞を主体とし

た腫瘤性病変であり、腫瘍性を示さず生物学的にはリンパ管形成異常（良性病変）と考えら

れる。詳細は本文各論「リンパ管奇形（リンパ管腫）」の項を参照。 

リンパ管腫症［英］lymphangiomatosis［類同］全身性リンパ管異常 generalized lymphatic 

anomaly、GLA［説明］中枢神経系を除く軟部組織や骨、肝臓、脾臓、肺、縦隔などにびまん

性にリンパ管組織が浸潤する原因不明の非常に稀な疾患である。詳細は本文各論「リンパ管

腫症、ゴーハム病」の項を参照。 

リンパ漏［英］lymphorrhea［説明］リンパ管が何らかの原因によって破綻し、リンパ液が

管外へ漏れ出す病態である。原因として医原性、外傷性、リンパ管そのものの異常などがあ
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る。皮下、体腔に漏出して貯留するほか、皮膚から体表に直接漏出することもある。外リン

パ瘻とは異なる病態である。 
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第 1章 作成組織・作成方針 
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作成組織 
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≪血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管奇形・リンパ管腫症診療ガイドライン 2022

（第３版）作成組織名簿≫ 

 

1. ガイドライン作成主体 

厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患政策研究事業） 

「難治性血管腫・脈管奇形・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」班 

 （研究代表者 秋田定伯） 

 

2. ガイドライン統括委員会 

木下 義晶（委員長）   新潟大学大学院 小児外科        教授 

秋田 定伯        医療法人城内会             理事長 病院長 

福島県立医科大学            特任教授 

康 勝好         埼玉県立小児医療センター 血液腫瘍科  科長 

佐々木 了        国家公務員共済組合連合会斗南病院    診療部長 

             形成外科／血管腫・脈管奇形センター   センター長 

神人 正寿        和歌山県立医科大学 皮膚科       教授 

三村 秀文        聖マリアンナ医科大学 放射線医学講座  主任教授 

 

3. ガイドライン作成事務局 

秋田 定伯（代表）    医療法人城内会             理事長 病院長 

             福島県立医科大学            特任教授 

 

4. ガイドライン作成グループ 

秋田 定伯（代表）    医療法人城内会             理事長 病院長 

             福島県立医科大学            特任教授 

青木 洋子        東北大学医学系研究科 遺伝医療学分野  教授 

             東北大学病院 遺伝科          科長 

       遺伝子診療部       部長 

浅井 晶子        愛知医科大学 形成外科         助教 

荒牧 典子        慶應義塾大学医学部 形成外科      専任講師 

石浦 良平        三重大学大学院医学系研究科 

             生命医科学専攻臨床医学系講座 

             形成外科学分野             副科長・医局長・

病棟医長・助教 
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石川 耕資        北海道大学大学院医学研究院 

             機能再生医学分野 形成外科学教室    助教 

井上 政則        慶應義塾大学 医学部 放射線診断科   専任講師 

岩科 裕己        杏林大学 医学部 形成外科       助教 

大城 貴史        大城クリニック             院長 

大須賀 慶悟       大阪医科薬科大学医学部 

             放射線診断学教室            教授 

小川 恵子        広島大学病院 総合内科・総合診療科 

             漢方診療センター            特任教授 

尾崎 峰         杏林大学 形成外科学          教授 

小関 道夫        岐阜大学医学部附属病院 小児科     講師 

越智 純子        吹田徳洲会病院 放射線科診断科 

小野澤 志郎       杏林大学医学部 放射線医学教室     講師 

加藤 基         東京大学大学院医学研究科 形成外科   特別研究員 

金子 高英        順天堂大学医学部附属浦安病院 皮膚科  准教授 

川上 民裕        東北医科薬科大学医学部 皮膚科学教室  主任教授 

北川 晃         愛知医科大学 放射線科         講師 

栗田 昌和        東京大学医学部附属病院 形成外科・ 

             美容外科                講師 

桒野 嘉弘        帝京大学医学部附属 溝口病院 皮膚科  教授 

河野 太郎        東海大学医学部外科学系 形成外科    教授 

清家 志円        大阪大学医学部 形成外科        助教 

髙木 信介        昭和大学医学部 形成外科学講座     講師 

高倉 伸幸        大阪大学微生物病研究所 情報伝達分野  教授 

立花 隆夫        星ヶ丘医療センター 皮膚科       部長 

田上 秀一        久留米大学医学部 放射線医学教室    准教授 

中馬 久美子       公立学校共済組合関東中央病院 皮膚科  医長 

中岡 啓喜        愛媛大学医学部附属病院 形成外科    准教授 

中村 泰大        埼玉医科大学国際医療センター  

             皮膚腫瘍科・皮膚科           診療部長 教授 

永井 史緒        信州大学医学部附属病院 形成外科    外来医長 

長濱 通子        神戸大学医学部附属病院         医員 

             神戸ほくと病院皮膚科 美容皮膚科    部長 

新見 康成        聖路加国際病院 神経血管内治療科    部長 

                                脳神経センター長 
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野坂 俊介        国立成育医療研究センター 放射線診療部 統括部長 

野崎 太希        聖路加国際病院 放射線科        副医長 

野村 正         神戸大学医学部附属病院 形成外科    准教授 

橋本 一樹        聖マリアンナ医科大学 放射線医学講座  講師 

林 礼人         順天堂大学医学部附属浦安病院 

             形成外科・再建外科／ 

             横浜市立大学医学部医学科 形成外科学  主任教授 

平川 聡史        浜松医科大学光尖端医学教育研究センター 

             ナノスーツ開発研究部          特任研究員 

平林 健         弘前大学医学部附属病院 小児外科    診療教授 

藤野 明浩        国立成育医療研究センター 

             小児外科系専門診療部小児外科      診療部長 

古川 泰三        京都府立医科大学 小児外科       准教授 

古川 洋志        愛知医科大学 形成外科         教授 

堀 由美子        国立病院機構大阪医療センター 臨床検査科 

前川 貴伸        国立成育医療研究センター 

             総合診療部・総合診療科         診療部長 

松岡 健太郎       東京都立小児総合医療センター  

             病理診断科               部長 

森 秀樹         愛媛大学医学部附属病院 形成外科    講師 

森井 英一        大阪大学大学院医学研究科 

             病態病理学講座             教授 

森本 哲         自治医科大学 医学部          客員教授 

森脇 裕太        東京大学医学部附属病院 形成外科    助教 

杠 俊介         信州大学医学部 形成再建外科学教室   教授 

力久 直昭        おゆみの中央病院 形成外科       部長 

 

5. システマティックレビューチーム（SR チーム） 

朝山 祥子        東横皮膚科               院長 

荒井 勇樹        新潟大学大学院 小児外科学       助教 

岩田 洋平        藤田医科大学医学部 皮膚科学      准教授 

宇賀 麻由        岡山大学病院 放射線科         助教 

臼井 秀仁        神奈川県立こども医療センター 外科   医長 

内山 美津希       順天堂大学附属浦安病院 形成外科    助手 

遠渡 沙緒理       岐阜大学医学部附属病院 小児科     臨床講師 

遠藤 英樹        大阪鉄道病院 皮膚科          部長 
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小野 林太郎       聖路加国際病院 小児科         医員 

大島 直也        杏林大学医学部附属病院 形成外科    助教 

大塚 俊宏        大阪医科薬科大学病院 皮膚科      講師 主任医長 

                                 病棟医長 

大原 國章        赤坂虎の門クリニック 皮膚科      院長 

鑑 慎司         関東中央病院 皮膚科          部長 

柿原 知         東京大学医学部附属病院 小児外科 

加藤 基         東京大学大学院医学研究科 形成外科   特別研究員 

加藤 源俊        慶應義塾大学医学部 小児外科      助教 

金森 洋樹        慶應義塾大学医学部 小児外科      助教 

鎌田 将史        慶應義塾大学医学部 形成外科      助教 

川口 亜美        和歌山県立医科大学 皮膚科       助教 

岸 晶子         虎の門病院 皮膚科           医長 

北川 敬之        三重大学大学院医学系研究科 皮膚科   講師 

金 聖和         京都府立医科大学 小児外科       助教 

小林 完         弘前大学医学部附属病院 小児外科    病棟医長 

齋藤 傑         弘前大学医学部附属病院 小児外科    助教 

鹿野 雄介        大阪大学医学部 形成外科        特任助教 

島田 秀一        熊本大学病院 皮膚科          診療助手 

神人 正寿        和歌山県立医科大学 皮膚科       教授 

鈴木 啓介        東京大学医学部附属病院 小児外科    助教 

高橋 正貴        国立成育医療研究センター 小児外科    

高見 尚平        東京大学医学部附属病院 小児外科    医員 

武田 玲伊子       神戸大学医学部附属病院 形成外科    特命助教 

外来医長 

田中 彩         香川大学医学部 小児外科        講師 

田中 会秀        大阪大学附属病院 放射線診断・IVR 科  助教 

田村 聡         防衛医科大学校病院 形成外科      助教 

田村 全         慶應義塾大学医学部 放射線科学     助教 

柤野 可南子       三重大学大学院医学系研究科 

             形成外科学分野             助教 

坪井 憲司        愛知医科大学医学部 形成外科      助教 外来医長 

出家 亨一        埼玉県立小児医療センター 外科     医長 

戸澤 麻美        愛媛大学医学部附属病院 形成外科    助教 

中嶋 優太        信州大学医学部 形成再建外科      助教 

中谷 諒         聖路加国際病院 小児科         専攻医 
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野口 美帆        信州大学医学部 形成再建外科      医員 

野澤 明史        東北大学 遺伝医療学分野        医員 

橋詰 直樹        久留米大学医学部 小児外科       助教 

長谷川 大輔       聖路加国際病院 小児科         医長 

早川 将史        愛知医科大学病院 形成外科       助教 

林 大地         岐阜大学医学部附属病院 小児科     医員 

東山 央         大阪医科薬科大学医学部  

             放射線診断学教室            助教 

平川 聡史        浜松医科大学光尖端医学教育研究センター 

             ナノスーツ開発研究部          特任研究員 

福本 隆也        福本皮フ病理診断科           院長 

藤田 宗純        福島県立医科大学 形成外科       講師 

本田 護         埼玉県立小児医療センター 血液腫瘍科  医員 

前川 貴伸        国立成育医療研究センター 

             総合診療部・総合診療科         診療部長 

前田 大介        大阪労災病院 形成外科         医員 

松田 識郁        北海道大学病院 形成外科        医員 

丸口 勇人        神戸大学医学部附属病院 形成外科    医員 

村上 尚来        昭和大学藤が丘病院 形成外科      助教 

矢口 貴一郎       長野県立こども病院 形成外科      医長 

安江 志保        岐阜大学医学部附属病院 小児科     臨床助教 

山端 康之        京都府立医科大学 放射線医学教室    助教 

吉原 宏樹        聖路加国際病院 小児科         医幹 

吉松 梨香        高知大学医学部 放射線診断・IVR    助教 

山本 聖人        大阪医科薬科大学 放射線診断学教室   助教 

和田 慎司        聖マリアンナ医科大学 放射線医学講座  助教 

 

 

◆作成協力 

河合富士美        聖路加国際大学学術情報センター図書館 

宇佐見由美        特定非営利活動法人日本医学図書館協会 
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6. 外部評価担当者 

学会（代表理事） 

＜日本形成外科学会＞ 

森本 尚樹 

＜日本皮膚科学会＞ 

 天谷 雅行 

＜日本医学放射線学会＞ 

青木 茂樹 

＜日本 IVR 学会＞ 

 山門 亨一郎 

＜日本小児科医会＞ 

 伊藤 隆一 

＜日本小児外科学会＞ 

 奥山 宏臣 

 

疫学 

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 

病理学 

 小田 義直      九州大学大学院医学研究院形態機能病理 教授 

 都築 豊徳      愛知医科大学医学部病理診断学講座 教授 

 

患者会（代表） 

血管腫・血管奇形の患者会 

 阿部 香織 

混合型脈管奇形の会 

 舟山 ゆかり 

血管奇形ネットワーク 

 園田 由美 

NPO 法人リンパ管腫と共に歩む会 

 仰木 みどり 
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ガイドライン作成経過 

１．作成方針 

「血管腫・血管奇形診療ガイドライン 2013」（第 1 版）は「難治性血管腫・血管奇形につ

いての調査研究班」（佐々木班）の研究事業として、一般実施医ならびに一般市民を対象と

し、血管腫・血管奇形に関して evidence based medicine（EBM）の手法に基づいて、効果

的・効率的診療を整理し、安全性を検証し、体系化することを目的として形成外科医、放射

線科医が中心となり、作成された。 

「血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」（第 2 版）は「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班」（三村班）

の研究事業の 1 つとして「血管腫・血管奇形診療ガイドライン 2013」の改訂版として作成

された。作成主体は形成外科医、放射線科医（IVR 医）以外に皮膚科医、小児科医、小児外

科医、放射線科医（画像診断医）、病理学、分子生物学、疫学などの基礎研究者も加わり、

また「Minds 診療ガイドライン作成の手引き 2014」および「Minds 診療ガイドライン作成

マニュアル Ver.1.0 から Ver.2.0」に従って作成した。 

今回の「血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管奇形・リンパ管腫症診療ガイドライン

2022」（第 3 版）は「難治性血管腫・脈管奇形・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班」（秋田班）の研究事業の 1 つとして第 2 版からの改訂作

業を 2020 年度より開始した。第 2 版以降の新知見を加え、継続採用すべきもの、改訂を加

えるもの、新たに加えるものなどの検討を行い、全部で 38 個のクリニカルクエスチョン

（CQ）を採用した。「Minds 診療ガイドライン作成マニュアル 2017」に従って作成した。 

また本ガイドラインは第 2 版と同じく「難治性小児消化器疾患の医療水準向上および移

行期・成人期のＱＯＬ向上に関する研究」班（研究代表者田口智章）、「呼吸器系先天異常疾

患の診療体制構築とデータベースおよび診療ガイドラインに基づいた医療水準向上に関す

る研究」班（研究代表者 臼井規朗）のリンパ管奇形疾患研究グループと共同作成を行い、

最終的には本ガイドラインに統一されている。さらに本ガイドラインには「乳幼児巨大肝血

管腫診療ガイドライン総説」も第 2 版と同様に併載した。総説からなるガイドラインで、前

述のガイドラインとは別の作成方法であるが、関連する疾患として掲載した（乳幼児巨大肝

血管腫診療ガイドライン総説参照）。 

 

２．使用上の注意 

ガイドラインは「難治性血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管腫・リンパ管腫症および

関連疾患」診療についての指針であるが、作成時点での指針である。本疾患の進歩しつつあ

る診療を規制するものではなく、診療環境や患者の個別性に応じて柔軟に使用されるべき

ものである。ガイドラインの記載そのものについては作成組織が責任を負うが、診療結果に

ついての責任は治療担当医が負うべきで、ガイドライン作成組織が負うべきものではない。 
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本疾患の研究はエビデンスレベルの高い文献は乏しく、多くはケースシリーズや症例対

象研究であり、CQ に対するエビデンス総体としては弱いものがほとんどであった。そのた

め EBM に基づく診療ガイドラインとしては十分なものとは言えず、今後研究の進歩に伴

って改定されるべきものである。 

 

３．作成資金 

血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管奇形・リンパ管腫症診療ガイドライン 2022 の作

成資金は、令和２-４年度厚生労働科学研究費難治性疾患政策研究事業「難治性血管腫・脈

管奇形・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」班（研

究代表者 秋田定伯）、「難治性小児消化器疾患の医療水準向上および移行期・成人期のＱＯ

Ｌ向上に関する研究」班（研究代表者 田口智章）、「呼吸器系先天異常疾患の診療体制構築

とデータベースおよび診療 ガイドラインに基づいた医療水準向上に関する研究」班（研究

代表者 臼井規朗）の研究助成金によるものであるが、ガイドラインの内容はこの資金提供

者の影響を受けていない。民間企業等の支援は受けていない。 

 

４．COI（利益相反） 

ガイドライン作成組織の COI は文書で提出され、統括委員会により管理されている。 

 

５．組織編成 

ガイドライン統括委員会、ガイドライン作成グループ、システマティックレビューチーム

のメンバーは「作成組織・作成方針」の項に明示した。 

ガイドライン統括委員会委員は形成外科、放射線科、皮膚科、小児科、小児外科のそれぞ

れの代表者が選定された。CQ および推奨作成のためのガイドライン作成グループ・システ

マティックレビューチームは大きく分けて動静脈奇形、静脈奇形、毛細血管奇形、乳児血管

腫、混合型・症候群、リンパ管奇形、基礎分野のグループから成る構成とした。それぞれの

グループで中心のなる担当領域の診療科を設定し、さらに他の領域の診療科も加わり、それ

ぞれの CQ に対して複数の担当者を設定した。またガイドライン総説も各グループから選

ばれた担当者が作成した。総説基礎分野は病理医、分子生物学研究者が担当した。また本ガ

イドラインのうちリンパ管系は、前述の通り田口班、臼井班との共同作成となり、最終的に

本ガイドラインに統一された。 

 

６．作成工程 

本ガイドラインは 2017 年に発表された「Mind 診療ガイドライン作成マニュアル 2017」

に従って改訂された（Minds 診療ガイドライン作成マニュアル 2020 ver3.0 が作業開始途

中の 2021 年 3 月にオープンとなったため）。文献検索に関しては各々の CQ 毎に文献検索

のためのキーワードを設定し、1980 年から 2020 年 12 月末にかけて出版された文献を
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PubMed、医学中央雑誌を用いて検索した。文献検索は特定非営利活動法人日本医学図書館

協会に依頼した。エビデンスが乏しい、あるいはエビデンスが弱い CQ 推奨の決定には作成

グループの議論およびその合意を反映させた。こうして多領域専門医が作成し、多領域専門

医のコンセンサスを得たガイドラインが作成された。各グループに分かれて作業が行われ

たため、作成された推奨文の書式にややばらつきが生じたが、複数の研究班で作成された経

緯があり、スコープに従っていれば各グループの意向を尊重した。 

ガイドライン草案は 2022 年 11 月に完成し、2022 年 11 月から 2022 年 12 月にかけて

「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」班ホ

ームページにガイドライン案が公開され、日本形成外科学会、日本皮膚科学会、日本医学放

射線学会、日本 IVR 学会、日本小児科学会、日本小児科医会、日本小児外科学会、日本分

子生物学会、小田義直先生（日本病理学会所属）、都築豊徳先生（日本病理学会所属）にパ

ブリックコメントを募った。また関係する 4 つの患者会「血管腫・血管奇形の患者会」「混

合型脈管奇形の会」「血管奇形ネットワーク」「NPO 法人リンパ管腫と共に歩む会」にガイ

ドライン案を提示し、コメントを受けた。これらを基にガイドライン案が検討・ブラッシュ

アップされ、CQ 推奨、解説が完成した。令和 5 年 1 月に最終化され完成した。ガイドライ

ン作成工程の日程表は別表に示す。 

 

文責 木下義晶 
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令和2年度 4月 5月 6月 7月 8月 9月 10月 11月 12月 1月 2月 3月

（2020年4月～2021年3月）
秋田班

第1回全体会議

第1回統括委員会

作成グループ会

議

統括委員会

作成グループ臨

時会議

第2回統括委員会

作成グループ会

議秋田班

第2回全体会議

秋田班

第3回全体会

議

診療ガイドライン

ガイドライン統括委員会
第1回会議

タイムスケ

ジュール決定

COI手続手配

ガイドライン作成グループ
作成グループ

SR代表選出

改訂CQ決定

CQのレ

ビュー

スコープ作成

→ →
スコープ決定

CQ作成
→

CQ決定

SRグループ

選出

総説 担当者決定 → → → → → → → →

SRチーム SR開始 → →

医学図書館協会 文献検索申込 → 文献検索結果 →

令和3年度 4月 5月 6月 7月 8月 9月 10月 11月 12月 1月 2月 3月

（2021年4月～2022年3月）
秋田班

第1回全体会議

秋田班

第2回全体会議

秋田班

第3回全体会

議

診療ガイドライン

ガイドライン統括委員会
推奨草案の

検討
→ →

ガイドライン作成グループ
推奨草案の

作成
→ →

推奨草案の

検討
→ →

総説 → → → → 総説執筆依頼 → → → → 総説草案検討 → →

SRチーム → → → → → →

医学図書館協会 → → → →

令和4年度 4月 5月 6月 7月 8月 9月 10月 11月 12月 1月 2月 3月

（2022年4月～2023年3月）
秋田班

第1回全体会議

秋田班

第2回全体会議

秋田班

第3回全体会

議
診療ガイドライン ガイドライン完成

ガイドライン統括委員会
ガイドライン

総説

草案の検討

→ → 校正作業 → → →

外部評価依

頼

関連学会へ

査読依頼

パブコメ収集

最終化

ガイドライン作成グループ
ガイドライン

草案の作成
→ → 校正作業 →

総説 総説草案完成 → →

SRチーム
医学図書館協会
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第 2章 スコープ 

  

第２章 

スコープ 



 54 

ガイドラインスコープ 

 

 

１．疾患トピックの基本的特徴 

１）臨床的特徴 

体表・軟部の血管腫・脈管奇形（血管奇形・リンパ管奇形）の大半は原因不明で根本的な

治療法が確立しておらず、多くの患者は専門医を求めて多数の医療機関を受診し、治療難民

といえる状態にある。血管腫・血管奇形は慣用的に「血管腫」と呼称されることが多いが、

血管腫・脈管奇形診療の国際学会が提唱している ISSVA 分類（ISSVA: The International 

Society for the Study of Vascular Anomalies）では両者は別の疾患であり、この分類は国

際的に標準化されつつある。一般に「血管腫」と診断されるもので最も頻度の高いのは乳児

血管腫であり、多くは小児期に自然消退する。一方、血管奇形は自然消退することはなく、

疼痛、潰瘍、患肢の成長異常、機能障害、整容上の問題等をきたす。脈管奇形は動脈、静脈、

毛細血管、リンパ管といった構成要素により細分され、その混合型も存在する。脈管奇形に

は、病変が小さく切除治療が可能なものから、多発性あるいは巨大で周囲組織に浸潤し治療

に抵抗性を示す難治性のものまで幅広く含まれる。特に気道周囲の病変では生命的予後を

左右するものもあり注意を要する。 

 

２）疫学的特徴 

乳児血管腫（いちご状血管腫）は乳児期で最も頻度の高い腫瘍の一つで、人種を問わず女

児、また早期産児・低出生体重児に多い。発生頻度には人種差が存在し、白人での発症は 2

〜12%、日本人での発症は 0.8〜1.7%とされている。多くは孤発例で家族性の発生はきわめ

て稀である。 

 毛細血管奇形（単純性血管腫、ポートワイン斑）は多くの場合が散発例であるが、家族例

の報告もある。発生頻度は 1000 出生に 3 程度で、性差はないとされている。通常、治療を

希望して医療機関を受診する割合は女性が多く、男性より女性が多いとする報告も多い。静

脈奇形（海綿状血管腫）は脈管血管奇形の中では最も頻度が高く、発症率の男女比は１：１

～２である。その殆どが孤発性又は散発性で 9 割以上をしめるが、家族性が見られる遺伝

性のものや症候群を呈するものも 1%程度存在するとされる。症候群には、患肢の肥大を伴

うクリッペル・トレノネー症候群やマフッチ症候群などが挙げられる。動静脈奇形（AVM）

は基本的に孤発性で発症率の男女比はほぼ同等である。家族性を有する AVM として、遺伝

性出血性末梢血管拡張症（Rendu- Osler-Weber 病）に合併する脳・脊髄・肺・肝臓の AVM

や、RASA-1遺伝子異常で知られるCM-AVMやパークスウェーバー症候群に合併するAVM

などがある。リンパ管奇形（リンパ管腫）の発生率は不明であるが 1000-5000 出生に 1 人

と推定される。正確な有病率は不明であるが、日本での患者数は推定 10,000 人程度である

（厚労科研三村班疫学調査 2014）。ほとんどが幼少期に発症し、男女差、遺伝性は認めない。
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人種差については特に検討された報告がない。リンパ管腫症は小児、若年者に多く発症し

（約 80％）、ゴーハム病（Gorham-Stout disease, GSD）は全年齢から発症する。性差はな

い。両者合わせて国内では約 100 例の患者の存在が確認されている。ISSVA 分類において

は generalized lymphatic anomaly（GLA）がリンパ管腫症に該当するが、2018 年の改訂

版において特徴的な臨床像と病理所見を示す kaposiform lymphangiomatosis（KLA）が

GLA のサブタイプとして新たに取り上げられた。 

 

３）診療の全体的流れ 

血管腫・脈管奇形の診断・治療法は確立しておらず、特に血管腫・血管奇形は慣用的表現

である「血管腫」と一括して呼称されることが多いため、治療方針について混乱を招いてお

り、誤った治療が行われることも少なくない。 

乳児血管腫の多くは自然消退するため、一般に経過観察されるが、大きな病変は潰瘍形成、

出血、二次感染、消退後の瘢痕、高拍出性心不全などをきたし、発生部位により気道閉塞、

視野障害、哺乳障害、難聴、排尿排便困難などの機能障害をきたすことがあるため、プロプ

ラノロールによる早期の治療介入を要する場合もある。 

脈管奇形は成長と共に増大する傾向にある。治療としては切除術、硬化療法・塞栓術など

が有効であり、特に小さく限局する病変に有効である。近年では、漢方や mTOR 阻害剤で

あるシロリムスなどの薬物療法も試されている。硬化療法は欧米では標準的に施行されて

いるが、本邦ではリンパ管奇形（リンパ管腫）以外は保険認可されていない。主たる治療法

が認可されていないことは混乱を生じている大きな原因となっている。血管腫・脈管奇形の

診療にはその疾患概念の説明、適切な治療法についての指針が求められている。 

 

２．診療ガイドラインがカバーする内容に関する事項 

１）タイトル 

血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管奇形・リンパ管腫症診療ガイドライン 2022 

 

２）目的 

血管腫・脈管奇形に関して evidence based medicine（EBM）の手法に基づいて、効果

的・効率的診療を整理し、安全性を検証し、体系化し、現時点で最適の治療を行うための指

針を作成することを目的とした。以下のアウトカムの改善を目標とする。疼痛、腫脹、整容

障害、機能障害など。 

 

３）トピック 

静脈奇形、動静脈奇形、リンパ管奇形（リンパ管腫）、毛細血管奇形、混合型脈管奇形、

脈管奇形症候群、リンパ管腫症・ゴーハム病、乳児血管腫、先天性血管腫、房状血管腫、カ

ポジ肉腫様血管内皮細胞腫、カサバッハ・メリット現象 
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４）想定される利用者、利用施設 

利用者：形成外科、皮膚科、放射線科、小児外科、小児科、耳鼻咽喉科、整形外科、口腔

外科、病理診断科などの専門医、一般実施医、患者、患者家族、医療従事者、一般市民 

施設：大学病院、小児病院、周産期・小児センターなど 

 

５）既存ガイドラインとの関係 

血管腫・血管奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017 の改訂版となる。 

 

６）重要臨床課題 

①外科的治療の有効性 

 外科的切除は脈管奇形の治療の大きな柱である。全切除により根治し得るが、悪性病変で

はないため必ずしも根治を要さない。外科的切除の目的は整容性、機能性、症状の改善であ

り、外科切除術による正常組織の損傷や術後瘢痕の発生などマイナス面とのバランスを重

視した術式が選択される。頸部病変は耳下腺，頭蓋底にまで達していることが多く、完全摘

出は困難である。また体表・軟部など浅層の病変に対しては整容性の問題が大きい。 

 切除による効果は当然期待できるが、実際には個々の症例に応じて判断されているのが

実情である。いかなる場合も切除術が選択され得るのか、選択すべき適応基準は存在するの

か、また状況に応じて合併症発生や治癒率、再発率などに差があり、異なる条件で適応を考

えるべきであるのか、その有効性は異なるのかなどを文献をもとに検討する。 

 

②硬化療法・塞栓術の有効性 

 硬化療法・塞栓術は脈管奇形の治療の大きな柱であり、外科的切除と比較して根治性が劣

るものの、形態・機能を温存しやすく、症状の改善や病変の縮小が期待できる。特に顔面・

頚部の軟部・体表の病変では治療による整容障害をきたすことは少ない。十分な治療効果を

得るには複数回の治療が必要になる場合があるが、手術と比較して治療による侵襲が低い

ため、日帰りや短期間の入院での治療を段階的に繰り返すことが可能である。 

 高速の血流を有する動静脈奇形、低速の血流を有する静脈奇形、血流を有さないリンパ管

奇形では治療に際しての手技や材料（硬化剤・塞栓物質）が異なり、治療成績・合併症は異

なる。疾患ごとにその有効性を検討する。特に動静脈奇形では、血管造影による分類が提唱

されており、治療計画や効果予測の一助になる。 

 

③薬物療法、レーザー治療、放射線治療、その他保存的治療の有効性 

 薬物療法としては乳児血管腫に対するステロイド療法が従来より行われてきたが、2016

年本邦でプロプラノロール内服療法が保険適用となり、第一選択薬となりつつあるが、その

開始時期や中止時期、副作用対策については検討が必要である。また近年カサバッハ・メリ

ット現象や房状血管腫、カポジ肉腫様血管内皮細胞腫、リンパ管奇形、静脈奇形などの脈管
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奇形に対する mTOR 阻害剤であるシロリムスの有効例が報告されている。また漢方治療に

ついては、症例報告や後向き研究において有効例が報告されている。 

レーザー治療としては、毛細血管奇形に対してパルス色素レーザーが第一選択となって

いるが、パルス色素レーザー抵抗性の病変に対して他のレーザーも使用されてきている。ま

た、乳児血管腫に対するパルス色素レーザーは乳児血管腫のタイプによる治療効果やプロ

プラノロールとの併用も含めて臨床研究が進んできている。 

放射線治療はカサバッハ・メリット現象をきたしたカポジ肉腫様血管内皮細胞腫に対し

て有効であった報告があるが、静脈奇形に伴う限局性血管内凝固障害が同現象と混同され

る傾向にあり、静脈奇形に対する放射線治療は問題視されている。 

弾性ストッキングによる患肢圧迫療法は、四肢の脈管奇形による浮腫、肥大、血液・リン

パ液うっ滞に対する有効性が報告されている。 

薬物療法、レーザー治療、放射線治療、その他の保存的治療の有効性について検討する。 

 

④病変の部位による適切な治療の違い 

 眼窩・眼瞼、舌・口腔、気道周囲、顎骨、耳介、下肢、手指足趾、会陰部、関節など、病

変の部位により治療が難しい場合があり、また治療効果や合併症に違いを生じる可能性が

ある。部位による適切な治療の違いについて検討する。 

 

⑤症状による適切な治療の違い 

 同一の疾患であっても、症状により適切な治療の違いを生じる可能性がある。腫脹、疼痛、

色調変化、潰瘍、出血、リンパ漏、感染、壊死、変形、機能障害など特徴的なあるいは特に

問題となる症状について、適切な治療を検討する。特に動静脈奇形については、症状の進行

に応じた臨床病期分類が提唱されており、治療適応の判断の一助となり得る。 

 

⑥適切な検査・治療の時期 

血管腫・脈管奇形・血管奇形・リンパ管腫症に対する適切な検査・治療の時期に関してエ

ビデンスが整理されることが望ましい。各病型や病勢によって自然縮小傾向を示すもの、急

速増大傾向を示すものまたは長期にわたって比較的安定するが緩徐に増悪するもしくは一

過性の増悪を示すものなどが認められる。中には新生児期の生命予後や種々の機能的問題

に影響を及ぼす場合もある。一方で、当該疾患群に対する標準的な検査および治療の時期に

ついては議論の余地を残すところである。それらの病状を踏まえ、病勢を見極める検査なら

びに治療介入に適した時期、また症状安定期に適した検査および保存的治療を決定するこ

とは重要臨床課題のひとつである。検査方法の選択肢として採血項目、各画像検査モダリテ

ィなどが、治療方法の選択肢として外科的治療、硬化療法・塞栓術などが挙げられる。それ

ぞれの最適な施行時期について、メリットおよびデメリットのバランスを考慮したガイド

ライン作成のため、エビデンスをもとに検討する。 
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⑦診断の決め手となる病理診断 

 血管腫・脈管奇形の診断の多くは臨床診断・画像診断で行われているが、これらで診断困

難な場合に病理診断が決め手となることがあり、キーとなる病理診断について検討する。 

 

⑧関連する遺伝子 

 近年、血管腫・脈管奇形の原因として、血管・リンパ管形成に関わる分子の遺伝子変異が

報告されている。特に PI3K/Akt/mTOR および、RAS/MAPK シグナル伝達経路が注目され

ており、これらは病因、病態の解明だけでなく、診断や治療への応用も期待される。これま

で報告された遺伝子変異について検討する。 

 

７）ガイドラインがカバーする範囲 

①本ガイドラインがカバーする範囲 

軟部・体表を主とした血管腫、脈管奇形が対象である。ISSVA 分類に従い、血管腫と脈

管奇形を分けて記載する。 

血管腫では乳児血管腫、先天性血管腫、房状血管腫、カポジ肉腫様血管内皮細胞腫を対象

とする。その他の血管性腫瘍については適宜記載する。 

脈管奇形では静脈奇形、動静脈奇形、リンパ管奇形（リンパ管腫）、毛細血管奇形、混合

型脈管奇形、脈管奇形症候群、リンパ管腫症・ゴーハム病等を対象とする。 

胸腹部臓器など内臓血管奇形単独例は除外しているが、肝血管性病変については取り上

げる。 

これらの疾患の診断・治療について概説、CQ 推奨を作成する。 

 

②本ガイドラインがカバーしない範囲 

脳神経領域血管奇形単独例（軟部・体表病変を伴う場合は記載する）。 

 

８）クリニカルクエスチョン（CQ）リスト 

CQ１．（旧 CQ１）動静脈奇形において治療開始時期の目安は何か？ 

CQ２．（旧 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？ 

CQ３．（新規 CQ）動静脈奇形の塞栓術において血管造影による分類は有用か？ 

CQ４．（旧 CQ５）顎骨の動静脈奇形の適切な治療は何か？ 

CQ５．（旧 CQ６）手指の動静脈奇形の適切な治療は何か？ 

CQ６．（旧 CQ７改訂）痛みを訴える静脈奇形にはどのような保存的治療が有効か？ 

CQ７．（旧 CQ８改訂）静脈奇形にはどのようなレーザー療法が有効か？ 

CQ８．（旧 CQ９）静脈奇形に対する硬化療法は有効か？ 



 59 

CQ９．（旧 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？ 

CQ１０．（新規 CQ）静脈奇形のフォローアップに血液凝固異常評価は有用か？ 

CQ１１．（旧 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．（旧 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．（旧 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．（新規 CQ）毛細血管奇形に対し、色素レーザー以外に有効なレーザーや光治療

はあるか？ 

CQ１５．（旧 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？ 

CQ１６．（旧 CQ１５）乳児血管腫における潰瘍形成に対する有用な治療法は何か？ 

CQ１７．（旧 CQ１７）乳児血管腫に対する薬物外用療法は有効か？ 

CQ１８．（旧 CQ１８）乳児血管腫に対して圧迫療法は有効か？ 

CQ１９．（新規 CQ）乳児血管腫に対するプロプラノロール内服療法の望ましい開始・中

止時期はいつか？ 

CQ２０．（新規 CQ）乳児血管腫に対する冷凍凝固法は有効か？ 

CQ２１．（新規 CQ）乳児血管腫に対してプロプラノロール内服療法の注意すべき有害事

象は？その予防策は何か？ 

CQ２２．（旧 CQ２０）青色ゴムまり様母斑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？ 

CQ２３．（新規 CQ）クリッペル・トレノネー症候群のフォローアップに有用な検査は何

か？ 

CQ２４．（新規 CQ）混合型脈管奇形を呈する症候群に有効な薬物療法は何か？ 

CQ２５．（新規 CQ）カポジ肉腫様血管内皮細胞腫と房状血管腫によって起こったカサバッ

ハ・メリット現象に対する適切な治療法は何か？ 

CQ２６．（旧 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？ 

CQ２７．（旧 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？ 

CQ２８．（旧 CQ２４改訂）顔面（眼窩眼瞼を含む）ミクロシスティックリンパ管奇形（リ

ンパ管腫）に対する有効な治療は何か？ 

CQ２９．（旧 CQ２５, ２６, ２８改訂）腹部リンパ管奇形（リンパ管腫）に有効な治療は

何か？ 

CQ３０．（旧 CQ２７）難治性乳び腹水に対して有効な治療は何か？ 

CQ３１．（旧 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？ 

CQ３２．（旧 CQ３０改訂）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
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て、乳児期から治療を行うべきか？行う場合はどの治療が望ましいか？ 

CQ３３．（旧 CQ３１改訂）舌のリンパ管奇形（リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 

CQ３４．（旧 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？ 

CQ３５．（旧 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？ 

CQ３６．（新規 CQ）リンパ管奇形（リンパ管腫）に漢方薬は有効か？ 

CQ３７．（新規 CQ）皮膚・粘膜のリンパ管奇形（限局性リンパ管腫）に有効な治療は何か？ 

CQ３８．（新規 CQ）原発性リンパ浮腫に対する圧迫療法は有効か？ 

 

３. システマティックレビューに関する事項 

1）実施スケジュール 

文献検索に 2 か月、文献の選出に２か月、エビデンス総体の評価と統合に 1 か月。 

 

2）エビデンスの検索 

システマティックレビューチームがキーワードを設定し、文献検索を特定非営利活動法

人日本医学図書館協会に依頼する。 

①利用するエビデンスタイプ 

システマティックレビュー（SR）/メタアナリシス（MA）論文、個別研究論文、症例報

告、エキスパートオピニオンをこの優先順位で検索する。優先順位の高いエビデンスタイプ

で十分なエビデンスが見いだされた場合は、そこで検索を終了して、エビデンスの評価と統

合に進む。ただし、該当する疾患領域ではエビデンスレベルの高い文献は非常に少ないと予

想される。 

個別研究論文としては、ランダム化比較試験（RCT）、非ランダム比較化試験、観察研究

を検索の対象とする。偶発症など症例報告の検索が必要なものについては、症例集積、症例

報告まで検索対象とする。 

 

②利用するデータベース 

SR/MA については、英文は PubMed、和文は医中誌とする。個別研究については、英文

は PubMed、和文は医中誌とする。既存の診療ガイドラインについては、英文は Guideline 

International Network の International Guideline Library、和文は日本医療機能評価機構

EBM 普及推進事業（Minds）とする。文献検索期間は 1980〜2020 年 12 月末とする。 

 

3）文献の選択基準、除外基準 

RCT や MA、SR 論文が存在すれば採用する。合併症に関しては 1 例報告も除外しない。

会議録や本文のない文献は除外する。採用基準を満たす診療ガイドライン、SR 論文が存在

する場合は、それを第一優先とする。 
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採用条件を満たす診療ガイドライン、SR 論文がない場合は、個別観察研究論文を対象と

して denovo でシステマティックレビューを実施する。Denovo システマティックレビュー

では採用条件を満たす RCT を優先して実施する。 

採用条件を満たす RCT がない場合には観察研究を対象とする。採用条件を満たす観察研

究がない場合はシステマティックレビューは実施しない。 

 

4）エビデンスの評価と統合の方法 

Minds 診療ガイドライン作成マニュアル 2017 に基づき、エビデンス総体の評価と統合を

行う。ただし、適当な PICO を設定できない CQ については、キーワードをもとに検索し

た文献を総合的に勘案してエビデンスを評価する。 

 

４. 推奨作成から最終化、公開までに関する事項 

1）推奨作成の基本方針 

Minds 診療ガイドライン作成マニュアル 2017 年則って作成する。文献検索を行ってもエ

ビデンスレベルの高い文献はほとんど無いと予想されている。システマティックレビュー

では実際に検索を行い、それを確認する。その上で、研究班メンバーを中心としたエキスパ

ートオピニオンにより推奨文及び解説文を作成し、研究班の作成グループの審議により決

定する。推奨の決定は、作成グループの審議に基づく。意見の一致をみない場合には、投票

を行って決定する。推奨の決定には、エビデンスの評価と統合で求められた「エビデンスの

強さ」、「益と害のバランス」の他、「患者の価値観の多様性」、「経済学的な視点」も考慮し

て、推奨とその強さを決定する。 

 

2）最終化 

外部評価を実施する。パブリックコメントを募集して結果を反映させる。 

 

3）外部評価の具体的方法 

外部評価者が個別にコメントを提出する。ガイドライン作成グループは、各コメントに対

して診療ガイドラインを変更する必要性を討議して、対応を決定する。 

日本形成外科学会、日本皮膚科学会、日本医学放射線学会、日本 IVR 学会、日本小児科

学会、日本小児外科学会、日本病理学会、日本血管腫血管奇形学会のガイドライン担当部門

に科学的妥当性や推奨の適応・実現可能性等につき評価を受ける。 

パブリックコメントに対しても同時に、ガイドライン作成グループは、各コメントに対し

て診療ガイドラインを変更する必要性を検討して、対応を決定する。 

  



 62 

4）公開の予定 

外部評価、パブリックコメントへの対応が終了したら、ガイドライン統括委員会が公開の

最終決定をする。 

公開の方法は、ガイドライン作成グループとガイドライン統括委員会が協議の上決定す

る。２０２２年度公開の予定である。Web 上で公開する。 

文責 木下義晶 
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第 3章-1 総説（総論） 

  

第３章-1 

総説（総論） 
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1．ISSVA 分類 

 

 従来、「血管腫（hemangioma）」「リンパ管腫（lymphangioma）」「血管性母斑（vascular 

birthmarks）」などと呼称されてきた脈管の異常(vascular anomalies)には、発生機序・

病理病態や臨床経過が異なる多彩な病変が混在している。しかし、病変部位・症状・

年齢などにより患者の初療科が多岐に渡ること、診療科毎に扱う臓器・器官が異なり、

疾患概念・呼称や治療方針が異なるなどの混乱も多く、患者を適切なマネージメント

から遠ざけてきた。このような問題の解消のため、 International Society for the Study 

of Vascular Anomalies (ISSVA)は、脈管異常に関する用語の統一や系統的な分類の

作成に取り組んできた。その源流は、1982年にMullikenとGlowackiが、血管内皮細胞

の増殖性を有する乳児血管腫(infantile hemangioma)と細胞増殖性を有さない形成異

常である脈管奇形(vascular malformations)が異なる病態であると報告したことに由来

する [1]。1992年にMullikenらが中心となりISSVAが創設され、1996年のローマでのワ

ークショップで採択されたISSVA分類は、脈管異常を脈管性腫瘍(vascular tumors)と

脈管奇形に大別している。但し、当時の初版は、世界共通用語として極力単純化に努

めたため、脈管性腫瘍は乳児血管腫とそれ以外、脈管奇形は毛細血管奇形(capillary 

malformations, CM)、静脈奇形(venous malformations, VM)、リンパ管奇形（リンパ管

腫）(lymphatic malformations, LM)、及び、動静脈奇形(arteriovenous malformations, 

AVM)・動静脈瘻(arteriovenous fistula, AVF)など包括的な病名だけを並べた簡素なも

のであった。その後、病理学的・分子生物学的な研究の進歩による対象疾患の多様

化と増加に対応するため、2014年のメルボルンでのワークショップで、ISSVA分類が18

年ぶりに大幅に変更され、2018年にさらに改訂された[2,3]。 

 現在のISSVA分類は、ISSVAのホームページ(http://www.issva.org)でダウンロード

可能であり、PDF形式で20ページに及ぶ[2]。1ページ目が目次のような概略表（表1）
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になっており、各グループ名をクリックすると、対応する疾患リストのページに自動的に

ジャンプする仕組みである。脈管異常を脈管性腫瘍と脈管奇形の二つのカテゴリーに

大別する概略表の基本骨格は初版を踏襲している。脈管性腫瘍には、腫瘍性あるい

は反応性の細胞増殖性病変が多数含まれており、乳児血管腫、先天性血管腫、房状

血管腫などの「良性」、カポジ肉腫様血管内皮細胞腫を始めとする血管内皮腫の亜型

やカポジ肉腫などの「局所浸潤・境界型」、そして血管肉腫や類上皮型血管内皮腫な

どの「悪性」の3つのタイプに分類されている（表2）。このうち、最も頻度の高い乳児血

管腫については、形態・局在の分類や特殊型のPHACE症候群やLUMBAR症候群が

別表に示されている（表3）。一方、脈管奇形は、「単純型」「混合型」「主幹型」「脈管奇

形関連症候群」の4つのタイプに分類されている。「単純型」は、主たる脈管成分によっ

て、CM、VM、LM、及びAVM/AVFに分けられており、各グループに含まれる多数の

疾患が別表に挙げられる（表4-8）。特に、LMでは、原発性リンパ浮腫がさらに細分化

されている（表6）。「混合型」では、同一部位に複数の脈管成分が混在したもので、

種々の組み合わせが挙げられる（表9）。「主幹型」には、解剖学的名称を有する動静

脈やリンパ管の起始・走行・形態・数などの異常や胎生期血管遺残が含まれる（表

10）。「脈管奇形関連症候群」では、脈管奇形に加えて、脚長差や片側肥大など軟部

組織や骨格異常を合併する疾患が挙げられる（表11）。さらに、PTEN過誤腫症候群や

線維脂肪性脈管異常(fibro adipose vascular anomaly, FAVA)など現時点では脈管性

腫瘍か脈管奇形か分類が困難な稀な病変が、「暫定的に分類困難な病変」として分け

られている（表12）。 

 また、ISSVA分類の新たな特徴として、いずれのカテゴリーの疾患にも、これまでに解

明された原因遺伝子が付記されている。特に、脈管奇形の原因遺伝子は、

RAS/MEK/ERK経路やPI3K/Akt/mTOR経路など、細胞分化・増殖など重要な細胞

機能に関わる情報伝達経路に集中しており、同じ原因遺伝子が異なるグループの複
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数の疾患に関与している場合もある[4]。特に低流速型の疾患に関わるPIK3CAの変

異に過成長を合併する症候群はPIK3CA関連過成長スペクトラム(PROS)としてまとめら

れている（表13）。最近では、mTORやPIK3CAなどを標的とした分子標的薬が開発さ

れており、脈管異常の分野でもオーダーメイド治療の導入が進むことが予想される[5, 

6]。病態のさらなる解明とともに、ISSVA分類は今後より分子生物学的な要素を取り入

れながら修正が重ねられる可能性がある。 

 WHOが2018年に約30年ぶりの改訂を公表した国際疾病分類(ICD-11)でも、ISSVA

分類による疾患名が多く採用されており、脈管異常の体系的な分類としてISSVA分類

は国際的にも受け入れられている。国内での認知度も高まってきているが、診療の現

場では、従来の用語も併用されていると思われる（表14）。ISSVA分類の普及により、脈

管異常に関する用語の統一と診断・治療の標準化が進むことが期待される。 

尚、個別の疾患の解説については総説の各論を参照されたい。 
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以下に、ISSVA分類 2018年改訂版(文献2)より一部和訳改変して抜粋して引用する。 

 

（表1）概略表 性：性質や傾向 型：形式 

Vascular tumors 

/ 脈管性腫瘍 

Vascular malformations / 脈管奇形 

Simple / 単純型 
Combined / 

混合型 

of major 

named 

vessels /  

主幹型 

associated 

with other 

anomalies / 

脈管奇形関連

症候群 

(表 2-3 参照) 

Benign / 良性 

Locally 

aggressive or 

borderline / 局所

浸潤・境界型 

Malignant / 悪性 

(表 4-8 参照) 

Capillary 

malformations (CM) / 

毛細血管奇形 

Lymphatic 

malformations (LM) / 

リンパ管奇形（リンパ管

腫） 

Venous malformations 

(VM) / 静脈奇形 

Arteriovenous 

malformations (AVM) / 

動静脈奇形 

Arteriovenous fistula 

(AVF) / 動静脈瘻 

(表 9 参照) (表 10 参照) (表 11 参照) 

 

 

 

（表 2）脈管性腫瘍 の分類 

 

Benign vascular tumors / 良性 原因遺伝子 

Infantile hemangioma, hemangioma of infancy / 乳児血管腫 (表 3 参照) 

Congenital hemangioma / 先天性血管腫 

Rapidly involuting (RICH) / 急速退縮性 

Non-involuting (NICH) / 非退縮性 

Partially involuting (PICH) / 部分退縮性 

 

GNAQ / GNA11 
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Tufted angioma / 房状血管腫 

Spindle-cell hemangioma / 紡錘型細胞血管腫 

Epithelioid hemangioma / 類上皮血管腫 

Pyogenic granuloma / 化膿性肉芽腫, 毛細血管拡張性肉芽腫 

その他 

GNA14 

IDH1 / IDH2 

FOS 

BRAF / RAS / GNA14 

Locally aggressive or borderline vascular tumors / 局所浸潤・境界型  

Kaposiform hemangioendothelioma / カポジ肉腫様血管内皮細胞腫 

Retiform hemangioendothelioma / 網状血管内皮腫 

Papillary intralymphatic angioendothelioma (PILA), Dabska 腫瘍 /乳頭

状リンパ管内血管内皮腫 

Composite hemangioendothelioma / 複合型血管内皮腫 

Pseudomyogenic hemangioendothelioma / 偽性筋原性血管内皮腫 

Kaposi sarcoma / カポジ肉腫 

その他 

GNA14 

 

 

 

 

FOSB 

Malignant vascular tumors / 悪性  

Angiosarcoma / 血管肉腫  

Epithelioid hemangioendothelioma / 類上皮血管内皮腫 

その他 

MYC (放射線照射後) 

CAMTA1 / TFE3 

 

（表 3）乳児血管腫の分類 

 

Pattern  Different types 

Focal / 単病巣型 

Multifocal / 多病巣型 

Segmental / 分節型 

Indeterminate / 不定形型 

Superficial / 表在型 

Deep / 深在型 

Mixed / 混合型 

Reticular / abortive / minimal growth 

その他 

Association with other lesions / 他の病変を合併する特殊型 

PHACE 症候群 

Posterior fossa malformations / 後頭蓋窩奇形 

Hemangioma / 顔面血管腫 

Arterial anomalies / 脳動脈異常 

Cardiovascular anomalies / 心血管異常 

Eye anomalies / 眼異常 

Sternal clefting and/or supraumbilical raphe / 胸骨分離・

臍上縫線 
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LUMBAR (SACRAL, PELVIS) 症候群 

Lower body hemangioma / 下半身の血管腫 

Urogenital anomalies / 尿生殖器異常 

Ulceration / 潰瘍 

Myelopathy / 脊髄症 

Bony deformities / 骨変形 

Anorectal malformations / 肛門直腸奇形 

Arterial anomalies / 動脈異常 

Renal anomalies / 腎異常  

 

 

（表 4）毛細血管奇形に含まれる疾患 

 

Capillary malformations (CM) / 毛細血管奇形 原因遺伝子 

Nevus simplex / サーモンパッチ, “angel kiss”, “stork bite” 

Cutaneous and/or mucosal CM / 皮膚粘膜CM, ポートワイン母斑 

Nonsyndromic CM / 非症候性 CM 

CM with CNS and/or ocular anomalies / 中枢神経・眼異常を伴うCM, Sturge-

Weber症候群  

CM with bone and/or soft tissues overgrowth/ 骨軟部組織の過成長を伴う CM  

Diffuse CM with overgrowth (DCMO) / 過成長を伴うびまん性 CM  

Reticulate CM / 網状 CM 

CM of MIC-CAP (microcephaly-CM) / 小頭症-毛細血管奇形 

CM of MCAP (megalencephaly-CM-polymicrogyria) /巨脳症-毛細血管奇形-多小

脳回症 

CM of CM-AVM  

Cutis marmorata telangiectatica congenita / 先天性血管拡張性大理石様皮斑 

その他 

Telangiectasia / 血管拡張症 

 Hereditary hemorrhagic telangiectasia / 遺伝性出血性毛細血管拡張症 (オスラ

ー病) 

 その他 

 

 

GNAQ 

GNAQ 

 

GNA11 

GNA11 

 

STAMBP 

PIK3CA 

 

RASA1 / EPHB4 

 

 

 

ENG / ACVRL1 

SMAD4 
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（表 5）リンパ管奇形(リンパ管腫)に含まれる疾患 

 

Lymphatic malformations (LM) / リンパ管奇形（リンパ管腫） 原因遺伝子 

Common (cystic) LM / 一般型（嚢胞状）リンパ管奇形 

Macrocystic / マクロシスティック 

Microcystic / ミクロシスティック  

Mixed cystic / 混合型 

Generalized lymphatic anomaly (GLA) / 全身性リンパ管異常 

Kaposiform lymphangiomatosis (KLA) / カポジ型リンパ管腫症 

LM in Gorham-Stout disease / Gorham-Stout 病に伴う LM 

Channel type LM / リンパ管拡張症 

Acquired progressive lymphatic anomaly いわゆる acquired progressive 

lymphangioma 

Primary lymphedema / 原発性リンパ浮腫 (表 6 参照) 

その他 

PIK3CA 

 

 

（表 6）原発性リンパ浮腫に含まれる疾患 

 

Primary lymphedema / 原発性リンパ浮腫 原因遺伝子 

Nonne-Milroy syndrome 

Primary hereditary lymphedema 

Primary hereditary lymphedema 

Lymphedema-distichiasis 

Hypotrichosis-lymphedema-telangiectasia 

Primary lymphedema with myelodysplasia 

Primary generalized lymphatic anomaly 

(Hennekam lymphangiectasia-lymphedema syndrome) 

Microcephaly with or without chorioretinopathy, lymphedema, or mental 

retardation syndrome 

Lymphedema-choanal atresia 

FLT4 / VEGFR3 

VEGFC 

GJC2 / Connexin 47 

FOXC2 

SOX18 

GATA2 

CCBE1 

 

KIF11 

 

PTPN14 
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（表 7）静脈奇形に含まれる疾患 

 

Venous malformations (VM) / 静脈奇形 原因遺伝子 

Common VM / 一般型静脈奇形 

Familial VM cutaneo-mucosal (VMCM) / 家族性皮膚粘膜静脈奇形 

Blue rubber bleb nevus (Bean) syndrome VM / 青色ゴムまり様母斑症候群 

Glomuvenous malformation (GVM) / グロムス静脈奇形 

Cerebral cavernous malformation / 脳海綿状奇形 

Familial intraosseous vascular malformation (VMOS) / 家族性骨内脈管奇形 

Verrucous VM (verrucous hemangioma) / 疣状静脈奇形 (疣状血管腫) 

その他 

TEK (TIE2) / PIK3CA 

TEK (TIE2) 

TEK (TIE2) 

Glomulin 

KRIT1 / Malcavernin 

PDCD10 

ELMO2 

MAP3K3 

 

 

（表 8）動静脈奇形・動静脈瘻に含まれる疾患 

 

Arteriovenous malformations / 動静脈奇形 原因遺伝子 

Sporadic / 孤発性 

In HHT / オスラー病に伴うもの  

In CM-AVM / CM-AVM に伴うもの 

その他 

MAP2K1 

ENG / ACVRL1 / SMAD4 

RASA1 / EPHB4 

Arteriovenous fistula / 動静脈瘻  

Sporadic / 孤発性 

In HHT / オスラー病に伴うもの  

In CM-AVM / CM-AVM に伴うもの 

その他 

MAP2K1 

ENG / ACVRL1 / SMAD4 

RASA1 / EPHB4 
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（表 9）混合型脈管奇形の種類 

 

Combined vascular malformations / 混合型脈管奇形 略称 

CM + VM 

CM + LM 

CM + AVM 

LM + VM 

CM + LM + VM 

CM + LM + AVM 

CM + VM + AVM 

CM + LM + VM + AVM 

capillary-venous malformation 

capillary-lymphatic malformation 

capillary-arteriovenous malformation 

lymphatic-venous malformation 

capillary-lymphatic-venous malformation 

capillary-lymphatic-arteriovenous malformation 

capillary-venous-arteriovenous malformation 

capillary-lymphatic-venous-arteriovenous malformation 

CVM 

CLM 

CAVM 

LVM 

CLVM 

CLAVM 

CVAVM 

CLVAVM 

 

 

（表 10）主幹型脈管奇形の分類 

 

Anomalies of major named vessels (Channel type, 

truncal vascular malformations) / 主幹型脈管奇形 

異常脈管 

リンパ管 

静脈 

動脈 

異常の種類 

起始 

走行 

本数 

長さ 

径（無形成, 低形成, 狭窄, 拡張, 動脈瘤） 

弁 

交通 (AVF) 

胎生期血管の遺残 

  



 74 

（表 11）脈管奇形関連症候群に含まれる疾患（抜粋） 

 

Vascular malformations associated with other anomalies / 脈管奇形関連症候群 

疾患名 特徴 原因遺伝子 

Klippel-Trenaunay 症候群 

Parkes Weber 症候群 

Servelle-Martorell 症候群 

Sturge-Weber 症候群 

四肢 CM + congenital non-progressive 

limb hypertrophy 

Maffucci 症候群 

Macrocephaly - CM (M-CM / MCAP) 

Microcephaly - CM (MICCAP) 

CLOVES 症候群 

Proteus 症候群 

Bannayan-Riley-Ruvalcaba 症候群 

CLAPO 症候群 

CM + VM +/- LM + 四肢過成長 

CM + AVF + 四肢過成長 

四肢 VM + 骨過低成長 

顔面 + 脳軟髄膜 CM + 眼異常 +/- 骨軟部過成長 

 

 

VM +/- 紡錘細胞血管腫 + 内軟骨腫 

 

 

LM + VM + CM +/- AVM + 脂肪性過成長 

CM + VM + LM + 非対称性過成長 

AVM + VM + 大頭症, 脂肪性過成長 

下口唇 CM + 顔面頸部 LM + 非対称性過成長 

PIK3CA 

RASA1 

 

GNAQ 

GNA11 

 

IDH1/IDH2 

PIK3CA 

STAMBP 

PIK3CA 

AKT1 

PTEN 

PIK3CA 

 

 

（表 12）暫定的に分類困難な脈管異常に含まれる疾患 

 

Provisionally unclassified vascular anomalies / 暫定的に分類困難な脈管異常 原因遺伝子 

Intramuscular hemangioma / 筋肉内血管腫 

Angiokeratoma / 被角血管腫 

Sinusoidal hemangioma  

Acral arteriovenous “tumour”  

Multifocal lymphangioendotheliomatosis with thrombocytopenia / cutaneovisceral 

angiomatosis with thrombocytopenia (MLT/CAT) 

PTEN hamartoma of soft tissue (PHOST) / PTEN 過誤腫症候群 

Fibro adipose vascular anomaly (FAVA) / 線維脂肪性脈管異常 

 

 

 

 

 

 

PTEN 

PIK3CA 
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（表 13）PIK3CA 関連過成長症候群(PROS)に含まれる疾患 

 

PIK3CA-related overgrowth spectrum / PIK3CA 関連過成長症候群 

Fibroadipose hyperplasia or Overgrowth (FAO) 

Hemihyperplasia Multiple Lipomatosis (HHML) 

Congenital Lipomatous Overgrowth, Vascular Malformations, Epidermal Nevi, 

Scoliosis / Skeletal and Spinal syndrome (CLOVES 症候群) 

Macrodactyly / 巨指症 

Fibroadipose Infiltrating Lipomatosis / Facial Infiltrative Lipomatosis 

Megalencephaly-Capillary Malformation (MCAP or M-CM) / 巨脳症-CM 

Dysplastic Megalencephaly (DMEG) 

Klippel-Trenaunay 症候群 

 

 

（表14）ISSVA分類と従来の疾患名の対比 

 

従来の疾患名 ISSVA 分類における疾患（群）名 

 ＜脈管性腫瘍＞ 

Strawberry hemangioma / いちご状血管腫 Infantile hemangioma / 乳児血管腫 

 ＜脈管奇形＞ 

Hemangioma simplex / 単純性血管腫 

Portwine stain / ポートワイン母斑 

Telangiectasia / 毛細血管拡張症 

Capillary malformation / 毛細血管奇形 

Lymphangioma / リンパ管腫 

Cystic hygroma / 嚢胞性ヒグローマ 
Lymphatic malformation / リンパ管奇形（リンパ管腫） 

Cavernous hemangioma / 海綿状血管腫 

Venous hemangioma / 静脈性血管腫 

Intramuscular hemangioma / 筋肉内血管腫 

Synovial hemangioma / 滑膜血管腫 

Venous malformation / 静脈奇形 

 

※典型的な組合せの例を示しているが、明確な対応ではなく、実際とは異なる場合もある。 
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2. 画像診断 

1) 画像診断総論 

脈管奇形の画像診断に使われるモダリティ(単純X線撮影、US、CT、MRI）の特徴と選

択、および撮影方法 

  

脈管性腫瘍・脈管奇形の診療における画像診断の役割は、(1) 診断（局在、広がり、

他疾患との鑑別）、(2) 治療計画、(3) 治療後評価・経過観察である。 

  

用いられるモダリティは超音波検査、単純X線撮影、CT、MRIである。中でも、診断

能と侵襲性の観点から超音波検査とMRIが中心となる。血管造影は侵襲が大きいため、

一部の特殊な場合を除いて、診断のみを目的として行うことは基本的に勧められない。

これらの中から、疑われる病変の種類と画像診断の目的に応じてモダリティとその撮影

方法を選択する。ただしcapillary malformationなど体表に限局する病変は、視診や臨

床経過で診断しやすいため、必ずしも画像診断を必要としない。臨床所見に上記の

モダリティから得られる画像所見を組み合わせ、venous malformationや lymphatic 

malformationのようなslow-flow vascular malformationと動静脈奇形のようなfast-flow 

vascular malformationおよび脈管性腫瘍を分類し、治療方針を決定する（図1）。 

  

超音波検査は簡便、安価、低侵襲かつ空間・時間的な分解能に優れたモダリティ

であり、脈管性腫瘍・脈管奇形を疑った際の第一選択となる。超音波検査の基本はB  

(brightness)モード画像であり、乳児血管腫を代表とする血管原性腫瘍は低〜等輝度

の充実性病変として、脈管奇形は正常組織の中に存在する種々の形態をした脈管様

の低輝度病変として認められることが一般的には多い [1,2]。Bモード画像にカラード

プラを重ねて表示することで、病変内部の血流の有無、血流の速さや向きをリアルタイ

ムに評価できる。パルスドプラ法ではある一点における血流の経時的な変化を表示で

き、動脈性の拍動流と静脈性の定常流を区別できる。Bモード画像にドプラ検査を組

み合わせることで、脈管性腫瘍・脈管奇形の診断と分類の鑑別がおおよそ可能である 

[2,3]。ただし、超音波検査は比較的浅い部位の病変の評価には有用だが、頭頸部や

関節内など骨に隣接する病変や深部の病変の評価、大きな病変の広がり診断は難し

い。 

  

MRIは軟部組織において高いコントラスト分解能を有しており、脈管性腫瘍・脈管奇

形を含む軟部病変の診断に優れたモダリティである。MRIでは病変の部位に応じて適

切なサイズのコイルを選択し、軸位断像に冠状断像あるいは矢状断像を加えた二方

向以上からの評価が望ましい。 

基本となるMRIのシーケンスはspin echo (SE)またはfast SE (FSE)法のT1強調像と、

脂肪抑制T2強調像またはshort TI inversion recovery (STIR)である [4–7]。脂肪抑制

T2強調像あるいはSTIRでは、脈管性腫瘍・脈管奇形の多くが強い高信号を呈する一

方で周囲の脂肪組織の信号が抑制され、病変部とのコントラストが明瞭となって病変
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の範囲が明確となる [8]。SEあるいはFSE法のT2強調像は省略しても良いが、STIRは

T2強調像と比べて周囲の正常組織のコントラストが悪いため、T2強調像を撮像しない

場合にはSTIRを短めのTE（エコー時間）に設定したほうが全体像を評価しやすい。

MRIで脈管性腫瘍は限局性の腫瘤性病変として、脈管奇形は複数の組織にまたがっ

て浸潤性に広がる脈管様あるいは嚢胞状の病変として認められることが多い [9]。ま

たfast-flow vascular malformationや脈管性腫瘍の一部は、動脈性の血流の速い血管

構造を有しており、これはSEあるいはFSE法でflow voidによって内腔が無信号となった

脈管様構造として認められる。Slow-flow vascular malformationでは、病変内の血流が

遅いあるいは乏しいため、flow voidは認められない。さらにvenous malformationでは、

静脈石と呼ばれる小さな石灰化が特徴的所見である。静脈石もflow voidと同じくSEあ

るいはFSE法で低信号の構造として描出されるが、血管と異なり結節状で連続性が追

えない点や、T2スターのようなグラディエントエコー法 (GRE)では血管が高信号となる

のに対して静脈石では低信号を示す、造影効果がないといった点から鑑別することが

できる [7]。それでも鑑別が難しい場合には、超音波検査や単純X線写真／CTの所

見とあわせて判断するとよい。これらの画像で病変の質的診断や広がり、周囲の正常

組織との位置関係を評価する。病変の形態やflow void、静脈石の有無などから脈管

性腫瘍・脈管奇形の診断や分類の鑑別はある程度まで可能であるが [10]、できれば

造影剤を用いたほうがより正確である [11,12]。 

造影剤を使用する場合、通常の造影MRIのみならずMR angiography (MRA)を撮像

することで、病変部における血管の走行や血行動態を詳しく知ることができる。一般的

な造影MRAは造影剤を急速静注しながら同部位を数十秒単位で繰り返し撮像するも

のであり、FLASH (Siemens社)、SPGR (GE社)、 T1-FFE (Philips社)といったfast GRE

法の3D-T1強調像のシーケンスが用いられることが多い。近年はtime-resolved MRAと

いう高速撮像法も普及してきており、これは一般的な造影MRAより時間分解能が高く、

秒単位の短い時間で繰り返し同部位を撮像することができる。したがって time-

resolved MRAでは動脈血流と静脈血流の区別ができるだけではなく、流入血管の描

出、シャントの有無、血流の方向や造影剤到達時間の計測など、詳細な血行動態まで

も評価でき、特に治療計画において役立つ [4,7,8,12–14]。Time-resolved MRAの撮

像には、TWIST・TREAT (Siemens社)、TRICKS (GE社)といった3D-T1WI fast GRE法

のシーケンスが用いられる。これら造影MRAに続いて、最後に造影遅延相として造影

後脂肪抑制T1強調像を撮像する。これを造影前の画像と比較することで、非常に遅

い血流を含めて病変内部に血流があるかどうかの評価が可能となる。この際にもSEあ

るいはFSE法のT1強調像よりVIBE (Siemens社)、THRIVE (Philips社)、LAVA (GE社)と

いったGRE法の3D-T1強調像を用いたほうが、撮像時間が短く空間分解能も高い 

[4,7]。これら3D撮像法で得られた画像データは高い空間分解能に加え薄い連続スラ

イスと等方向ボクセルといった特徴を有しており、造影前後でのsubtraction画像や3D

再構成画像 (maximum intensity projection：MIP、volume rendering：VR)を容易に作

成できるので適宜利用するのがよい。ただし、3D撮影にはブラーリングというデメリット

もあり、体動には弱いといった弱点もある。また各施設間でMRIのスペックは異なるた

め、各施設のMRI装置の特性に応じて放射線診断医と連携して各施設でMRIの最適

化を行い、撮像法を選択することが重要である。造影剤に関しては初回検査時や治療
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計画を立てる際には使用することが望ましいものの、サイズの経過観察目的のみの場

合には造影が省略可能であるように、目的に応じて使い分ける必要がある。なお、MRI

は被曝がなく安全に行える検査であるが、乳幼児の場合にはしばしば鎮静が必要とな

ることに留意する必要がある。 

 

脈管性腫瘍・脈管奇形の診療における単純X線撮影の役割は限定的だが、病変に

近接する骨・関節への浸潤を評価するのに有用なことがある。骨に浸潤している場合

に骨びらんや骨硬化、骨吸収、時に骨膜反応や病的骨折を認めたり、関節に浸潤し

ている場合に関節の変性・変形性変化を認めたりすることがある。また、単純X線写真

は骨軟部組織の成長異常（脚長差など）やvenous malformationにおける静脈石の検

出にも有用である [1]。 静脈石は小さな円形の石灰化結節として描出される。 

 

CTも単純X線写真と同様に骨・関節の評価や静脈石の検出に優れる。さらにCTで

は病変の局在や周囲の解剖なども評価可能であるが、病変の広がり診断の点ではコ

ントラスト分解能の高いMRIの方が正確であることが多い [6]。しかし、CTではダイナミ

ック造影を行うことで、病変の血行動態を評価することができる。特にfast-flow vascular 

malformationにおいては流入血管と流出血管を同定し、CT angiography (CTA)を作成

することが治療計画の上で役立つ。一方でCTは放射線被曝の問題があり、頻回のCT

検査や無用なCTAの撮影は避けるべきである。特に脈管性腫瘍・脈管奇形の患者は

成長発達期にある乳幼児や小児に多く、放射線被曝を伴う検査については「合理的

に達成できる限り低くする (as low as reasonably achievable, ALARA)」の原則にのっと

り、被曝のリスクを考慮した上で検査されなければならない。 

 

 

       図１．診断のフローチャート (文献[13,15]より改変して引用) 
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2) 画像診断各論 

 

1．脈管性腫瘍の画像診断 

脈管性腫瘍には良性腫瘍、局所浸潤・境界型腫瘍（locally aggressive or 

borderline）、血管肉腫などの悪性腫瘍まで様々な種類の病変が存在する[16]。本項

では、良性腫瘍として乳児血管腫と先天性血管腫、中間悪性腫瘍としてカポジ肉腫

様血管内皮腫の画像所見について解説する。 

 

1) 乳児血管腫 (infantile hemangioma)(図 2)  

〈一般的事項〉 

乳児期に最も頻度の高い腫瘍の１つであり、従来の苺状血管腫と同義である。約

60%は生下時には認めない。腫瘍は生後数週で出現し、1.5 歳頃まで増大する時期

(増殖期)を経て、5 歳頃までに消退(退縮期)する。男女比は 1 : 3 で女児に多い。好発

部位は頭頸部、体幹部、四肢の順である。外観は皮下に発生した場合は strawberry 

appearance、深部発生では blue appearance を呈する。 

 

〈超音波〉 

境界明瞭で内部は低輝度と高輝度が混在した充実性腫瘍である。増殖期において

は血流豊富な fast-flow 型の病変である。カラードプラ法では流速の速い動脈血流が

確認される。 

 

〈MRI〉 

増殖期では境界明瞭、分葉形を呈し、T1 強調像で筋肉と等〜低信号、T2 強調像

で高信号を呈する。腫瘍内や辺縁に flow void による無信号域を認めるが、動静脈奇

形で認めるようなシャントはない。Dynamic study では早期より均一に強く造影される。

腫瘍は浸潤所見に乏しく、周囲の浮腫は認めない [17]。退縮期では線維脂肪組織

に置換されるため、T1 強調像で脂肪を反映した高信号域が目立つようになり、造影効

果は低下する [17]。 
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図 2．男児 乳児血管腫 infantile hemangioma 

(A) 右側頭部超音波像、(B) 右側頭部超音波像: 生後 4 ヶ月時、右側頭部に動脈血

流を伴う等～低エコーの軟部腫瘤を認める。 (C) T1 強調画像横断像、（D) T2 強調

画像横断像、(E) 脂肪抑制 T2 強調像軸横断像、(F)造影後脂肪抑制 T1 強調画像横

断像： 生後 6 ヶ月時、MRI では、同腫瘤は T1WI では等信号、T2 強調/脂肪抑制 T2

強調画像では高信号で内部に flow void を認め、Gd では均一に造影されている。 

 

 

2) 先天性血管腫（congenital hemangioma）（図 3） 

〈一般的事項〉 

しばしば乳児血管腫と混同されるが、乳児血管腫と異なり生下時から完成した状態

で存在するまれな脈管性腫瘍である。生後は患児の成長速度を超えて大きく増大す

ることはない[18]。臨床経過に基づき急速退縮性先天性血管腫（RICH）、非退縮性先

天性血管腫（NICH）、部分退縮性先天性血管腫（PICH）の３種類に分類されている。

ある一時期だけの画像のみでの診断は難しく、経過をみないとわからないものが多い。 

 

〈超音波〉 

乳児血管腫に類似した充実性病変を呈するが、乳児血管腫に比べると境界が不明

瞭で内部も不均一なことがある。病変内部に流速の速い流入動脈や動静脈シャントが

確認される。腫瘤内の血栓や壊死が不均一なエコー領域として認められることがある。
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時に石灰化も認められる[19,20]。 

 

〈MRI〉 

T1 強調像で筋肉と等〜低信号、T2 強調像で高信号を示す境界明瞭あるいはやや

不明瞭な腫瘤性病変を呈する。しばしば腫瘍内や辺縁に flow void による無信号域を

認め、造影剤で均一に造影される[19,20]。腫瘤内の血栓や壊死は MRI で造影不良

域となる。大きな病変の場合には胎児 MRI で診断されるケースもある。 

 

 

図 3．先天性血管腫 congenital hemangioma (RICH) 

(A) 胎児 MRI 矢状断像、(B) T2 強調画像矢状断像：生後 5 日目 

後頭部に不均一な高信号を示し、flow void を伴う腫瘤性病変を認める（矢印）。(C) T2

強調画像矢状断像：1 歳時、同腫瘤は消失している。 

 

 

3) カポジ肉腫様血管内皮腫 (kaposiform hemangioendothelioma)(図 4)  

〈一般的事項〉 

約半数は生下時に存在し、多くは 1 歳までに発症する。発生頻度は 100 万人あたり

9 人と稀な疾患である [21]。臨床所見として、皮膚の色調変化、筋肉痛、関節の可動

域制限などが認められる。70%にカサバッハ・メリット現象を合併する[21]。四肢、体幹

部の皮膚から皮下組織に好発するが、後腹膜や縦隔などの深部にも発生することが

ある。腫瘍は浸潤傾向が強く、複数の組織間を超えて広がっているケースが多い。とく

に筋肉へ進展する場合や後腹膜発生例でカサバッハ・メリット現象を合併しやすい。

ISSVA 分類では局所浸潤・境界型（locally aggressive or borderline vascular tumor）

に分類される。 
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〈超音波〉 

腫瘍の境界は不明瞭であり、低輝度と高輝度が不均一に混在する。カラードプラで

は血流信号が豊富に認められる。 

 

〈MRI〉 

腫瘍の境界は不明瞭であり、内部に小さな流入動脈や流出静脈を認めることがある。

皮膚や皮下脂肪組織は肥厚し、T1 強調像で低信号、T2 強調像で高信号を呈する。

造影剤では不均一に造影される。内部に出血をきたしたケースでは T2 強調像でヘモ

ジデリン沈着による低信号域を認める。隣接する骨を破壊することがある[22]。 

 

 

図 4．2 ヶ月男児 カポジ肉腫様血管内皮腫 kaposiform hemangioendothelioma   

(A) T1 強調画像横断像、(B) STIR 横断像 

頸部に境界不明瞭で不均一な信号強度を呈する腫瘤性病変がみられる。 

 

 

2. 脈管奇形の画像診断 

 ISSVA 分類で脈管奇形は単一の脈管奇形病変から成る単純型脈管奇形（simple 

vascular malformations）、2 つ以上の脈管奇形病変が混在した混合型脈管奇形

（combined vascular malformations）、および脈管奇形症候群（vascular malformations 

associated with other anomalies）に大きく分類される。単純型脈管奇形はさらに毛細血

管奇形、静脈奇形、リンパ管奇形（リンパ管腫）、動静脈奇形に分類される[16]。 
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1) 毛細血管奇形 (capillary malformation) 

皮膚、粘膜に生じた毛細血管の拡張病変である。表層の病変であるため画像所見

に乏しく、通常は画像検査の対象とならない[23]。他の血管奇形との合併には注意す

る必要がある。 

 

 

2) 静脈奇形（venous malformation）（図 5） 

＜一般事項＞ 

脈管奇形の 44-64%に相当し、最も頻度が高い[24]。形態的には嚢胞状、静脈瘤状、

拡張静脈様の管腔様構造、海綿状と様々な形態を呈することが知られている[25]。静

脈奇形は生下時にすでに存在するものが多いとされるが、症状が発現するのは小児

期後期から青年期が多い。皮下組織にある場合は、ほのかな青さを持った柔らかい圧

迫可能な非拍動性の腫瘤として確認される [26]。思春期や妊娠でのホルモン変化、

血栓症や感染症、外傷、不完全治療が増悪する因子となる。 

病変分布は 40%が四肢、40%が頭頸部、20%が体幹である[24]。静脈奇形は、近傍の

静脈に僅かな連続性を有する大小の異型性静脈から構成され、99％が孤発性かつ局

所性分布である [27]。 

治療前評価には病変のサイズ、位置、流速の情報が必要で、特にびまん性の病変

だと血流の速い静脈との交通性の評価が重要である。 

 

＜超音波＞ 

一般的には周囲の組織に比して均一あるいは不均一な低エコーの腔をもつ病変が

浸潤性に分布するが、限局性分布のものや、海綿状構造を呈するもの、無エコーの拡

張蛇行した静脈瘤様構造を呈するものまで様々である[28]。通常は圧迫で内腔が虚

脱する所見がみられるが、小さな腔の集簇した病変は高輝度に描出され、圧迫で虚

脱しにくいことがある。音響陰影 (acoustic shadow)を伴う高輝度結節として描出される

静脈石は、静脈奇形に特異度が高い所見である[3]。 

ドプラでは、単相性 (monophasic)で低速の血流が確認できるが、20％の静脈奇形

はドプラで血流が確認できない[3]。これは血流が遅過ぎて確認できない場合と、血栓

形成により実際に血流がない場合の両者がある[6]。圧迫やバルサルバ法を用いると

内部にドプラシグナルが確認しやすいことがある。 
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＜MRI＞ 

脂肪抑制の T2 強調像や STIR は、病変進展範囲の検出に優れる[5]。通常、内部

信号は T1 強調像で中間から低信号、T2 強調像や STIR で高信号を呈する。場合に

よっては、タンパク成分や出血成分を反映して fluid-fluid レベルを呈する。血栓や出

血がある場合は、T1 強調像で不均一な高信号を呈することが多い。静脈腔のサイズ

が大きい病変は嚢胞様の高信号が T2 強調像でみられるが、小さな静脈チャンネルの

病変は充実性で中間信号に描出されうる。血管腫とは異なり、侵入性で皮下組織や

筋層など幾つもの層に渡り分布する。四肢では長軸に沿って筋膜と平行に分布する

傾向がある[10]。時には骨、腱、関節内にも病変が及ぶ。診断に特異的な所見は静脈

石が検出できるときであり[13]、静脈石はどのシーケンスでも低信号の結節状構造な

いし点状構造として確認される。 

静脈奇形における病変内部血流は遅く、SE 法で病変内部に flow void は認められ

ない [8,10,26,29,30]。場合によっては低信号の筋状構造や隔壁、血栓化した脈管、

静脈石などが flow void 様に見えることもあるが、GRE 法の造影後 T1 強調像で flow 

void は造影される点において鑑別が可能である [30]。 

ダイナミック造影では病変に緩徐に造影剤が満たされていく所見が得られ、拡張蛇

行した脈管構造内に造影効果が確認される[8,10,26,29,30]。通常は造影後 90 秒程

度で病変に造影剤が到達し、AVM より明らかに遅い[8,10,26,29,30]。造影遅延相で

は通常びまん性の造影効果を認める[4,17,30]。深部静脈との連続性がある静脈奇形

は、深部静脈血栓のリスクが高いとされている[4,17,30]。治療計画をたてる上でこの評

価が重要であり、遅延相の造影 MRI はこの描出に適している[31]。明らかなドレナー

ジ血管がないことや境界明瞭な病変は、経皮的な硬化療法で良い結果が得られる所

見とされる[9,13,32]。 

静脈奇形は周囲組織の浮腫や線維脂肪性の間質を合併するが、mass effect は一

般的には伴わない[5,17,33]。通常と違った特徴があるようなら生検が必要である 

[5,17,33]。 

 

＜血管造影＞ 

診断目的に血管造影が施行されることは通常ない。治療目的で行われる病変部の

直接穿刺造影は、硬化療法のリスク推察には役立つ。直接穿刺による造影所見から、

孤発性病変で還流血管が明らかではないもの、正常血管への還流がみられるもの、

異型性のある還流血管が見られるもの、静脈拡張がみられるものの 4 型に分類し、硬

化療法による塞栓リスクを判断している報告がある [6,34]。異型性のある還流血管が

見られるもの、静脈拡張がみられるものは硬化剤が全身に流れるリスクがあり、治療適

応について慎重に検討する必要があるとされる。 
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＜CT＞ 

超音波や MRI に比べて情報は少ないが、静脈石、骨浸潤の評価には利用可能で

ある。病変は低吸収あるいは不均一な吸収値を呈し、遷延性の造影効果を伴うものが

一般的である。CT は、MRI に比して進展範囲を評価するには適さない[6]。 

 

＜単純 X 線撮影＞ 

軟部腫瘤の存在や静脈石を検出することができる。また、骨の直接浸潤や合併する

過成長などの評価も可能である。 

 

 

図 5．10 歳代 男児 静脈奇形 venous malformation 

(A) 超音波(B モード)像：静脈石は音響陰影 (acoustic shadow)を伴う結節構造として

確認される。(B) 肘関節部単純写真：肘関節外側の軟部組織が腫脹し、内部に静脈

石と考える石灰化を認める(矢印)。(C) MRI, STIR 冠状断像：同部位に一致して高信号

を示す軟部腫瘤があり(丸囲み)、内部に静脈石が複数みられる。単純写真でみられる

より多くの結節構造があるが、石灰化する前の静脈石も MRI では描出されるためと考

えられる。(D) T2 強調画像水平断像、(E) T1 強調画像水平断像、(F) STIR 水平断像：

静脈奇形は大部分が T2WI、STIR で高信号、T1WI で中間信号の病変として描出され

る。内部には出血成分を疑わせる T2WI 低信号、T1WI 高信号域を認める(矢頭)。静

脈石はいずれのシーケンスでも低信号の類円形構造として描出される(矢印)。 
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3) リンパ管奇形（リンパ管腫）(lymphatic malformation, LM) 

異常に拡張したリンパ管からなる slow-flow type の脈管奇形である。2018 年の

ISSVA 分類でリンパ管奇形は表１のごとく細分類される[16]。本稿では、表に示した

common (cystic) LM、GLA、LM in Gorham-Stout disease（ゴーハム病）の画像診断に

つき解説する。 

 

表 1．ISSVA classification for vascular anomalies[16]を一部改変して引用 

Simple vascular malformations Ⅱa 

lymphatic malformations (LM) 

Common (cystic) LM  

          Macrocystic LM 

          Microcystic LM 

          Mixed cystic LM 

Generalized lymphatic anomaly (GLA) 

          Kaposiform lymphangiomatosis (KLA) 

LM in Gorham-Stout disease 

 

(a)  一般型（嚢胞状）リンパ管奇形（ｃommon (cystic) LM） 

＜一般事項＞ 

病変の大きさにより、マクロシスティックリンパ管奇形(図６)とミクロシスティックリンパ

管奇形 (図７)に分類される。嚢胞の大きさに関する明確な定義はないが、通常 1cm 

を境に区別されている。両者の混在もあり、これは混合型と言われる。通常は無症候

性の腫瘤として確認され、出血や感染で増大する[17,35]。リンパ管奇形は圧迫により

容積を変えずに変形するが、静脈奇形と異なり虚脱はしない。マクロシスティックリンパ

管奇形のほうが頻度は高く、生下時に発見されることが多いのに対し、ミクロシスティッ

クリンパ管奇形は生後期間を経て顕在化する傾向がある。マクロシスティックリンパ管

奇形は主に皮下腫瘤としてみられ、ミクロシスティックリンパ管奇形は皮膚に浸透する

ように分布する[13]。ミクロシスティックリンパ管奇形では、びまん性の組織肥厚と周囲

のリンパ浮腫を伴うことがある[5,17]。発生部位は頚部領域に多く（70-80％）、特に後

頚部が多い。急激な増大時に気道や大血管などの構造を圧迫する事で、致死性病態

となり得る。その他腋窩領域（20%）や、まれに四肢にも存在する [17,35,36]。四肢病

変は局所の骨や軟部組織を含む肥大の原因になる。 
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＜超音波検査＞ 

超音波検査は浅層の限局性病変に対しては特に有用な検査法で、B モード像でリ

ンパ管奇形の構造的特徴が評価できる[2]。マクロシスティックリンパ管奇形は典型的

には隔壁で境界された無エコー病変として確認されるのに対して[2]、ミクロシスティッ

クリンパ管奇形は小さな嚢胞構造により高エコーとして描出されることがある[37]。これ

は小嚢胞の無数の壁が interface になるからである[3]。マクロシスティックリンパ管奇

形は出血や感染により内部に高輝度のデブリス様構造や液面形成を含む。カラード

プラでは小さな動静脈構造が嚢胞壁や隔壁内、周囲間質にみられるが、嚢胞内に血

流は確認されない[2,3,9]。 

 

＜MRI＞ 

リンパ管奇形病変は T2 強調画像、STIR 像で高信号病変、T1 強調画像で低信号

病変として検出される。浸潤性に存在し、脂肪層を横切り複数の組織を侵す[17]。周

囲に拡張ないし異常形態の静脈が見られることがある [38,39]。 

マクロシスティックのリンパ管奇形は、内部に出血や感染を伴った場合には不均一

な信号強度を呈したり[35]、液面形成を伴ったりする場合がある[40]。嚢胞壁には、僅

かな造影効果が見られる場合も、造影効果がはっきりしない場合もある。嚢胞腔内に

は造影効果は呈さない。これは静脈奇形が嚢胞構造内部に造影効果がみられる点で

鑑別点となる[38]。 

ミクロシスティックリンパ管奇形は嚢胞が小さいために嚢胞として認識しがたいことが

あるが、信号は同様に T2 強調画像、STIR 像で高信号病変、T1 強調画像で低信号

病変として検出される。通常は殆ど造影効果を呈さないが、小さな嚢胞の隔壁の造影

効果や混在した静脈奇形成分によりびまん性の造影効果がみられ[17]、充実性腫瘍

やその他の静脈奇形と鑑別が困難となることがある[26,39]。 

 

＜CT＞ 

マクロシスティックリンパ管奇形は、均一または液面形成を伴う低吸収腫瘤として描

出され、造影後に壁の造影増強効果を示す[35]。 

 

＜単純 X 線撮影＞ 

単純 X 線撮影は胸部病変のスクリーニングに有用である。 
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図 6．1 歳 2 か月 マクロシスティックリンパ管奇形 

在胎 21 週に右頸部の嚢胞性病変を指摘され、前医紹介、在胎 37 週 4 日に帝王切

開で出生。生下時、右頸部に突出した嚢胞性病変を認めるも、呼吸器症状なし。生後

8 か月に前医で頸部超音波検査が行われた。紹介後に精査目的の頸部 MRI が行わ

れた。その後硬化療法が行われた。(A) 右頸部超音波検査縦断像、(B) 右頸部超音

波検査横断像: 右頸部に隔壁を有する大きな嚢胞性病変があり、隔壁の一部に血流

が確認できるが、内部に血流はみられない。(C) 冠状断 T2 強調画像、(D) 冠状断脂

肪抑制 T2 強調画像、(E) 横断脂肪抑制 T2 強調画像、(F) 横断脂肪抑制 T1 強調
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画像、(G) 造影後横断脂肪抑制 T1 強調画像：MRI では同頸部腫瘤は外方に凸の多

房性嚢胞性病変で、隔壁の一部に造影効果を認めるが、内部は造影されない。 

 

 

図 7．6 歳男児 ミクロシスティックリンパ管奇形 

生下時より右頬部膨隆を指摘されていた。最近増大傾向となり受診となった。超音波

検査ならびに MRI 検査（覚醒下）実施。その後硬化療法が行われた。(A) 右頬部超

音波検査横断像：右頬部皮下に境界不明瞭な高エコー域を認める。(B) 横断 T1 強

調画像、(C) 横断脂肪抑制 T1 強調画像、(D) 横断 T2 強調画像、(E) 横断 STIR

像、(F) 造影後 VIBE 横断 MPR、(G) 造影後横断脂肪抑制 T1 強調画像：MRI では

右頬部皮下に、境界不整な限局異常信号域あり（矢印）、各シーケンスでの信号強

度、造影後も造影されない点からミクロシスティックリンパ管奇形と考えられる。 

 

 

(b) 全身性リンパ管異常（generalized lymphatic anomaly, GLA)とゴーハム病（Gorham-

Stout disease, GSD） 

＜一般事項＞ 

GLA は、骨格系、肝臓、脾臓、縦隔、肺ならびに軟部組織といった様々な臓器にリ

ンパ管組織が広がる稀な難治性疾患である (図 8)。なお、本疾患はこれまで
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generalized lymphangiomatosis（全身性リンパ管異常）とも呼ばれてきたが、腫瘍性増

殖ではないとの観点から、最近では GLA が呼称として用いられる[41]。リンパ管組織

の浸潤に伴い、病的骨折や乳び胸あるいは胸水、心嚢水、腹水の貯留、縦隔や脾臓

病変、リンパ浮腫などを認める。GLA のうち病理組織で異常な紡錘形リンパ管内皮細

胞の集簇を含む症例は kaposiform lymphangiomatosis (KLA)と命名され、GLA の亜型

として分類されている[16,42]。KLA の画像所見は GLA と類似するが、骨格病変周囲

の軟部組織病変、造影効果を示す縦隔および後腹膜病変が目立つ傾向がある [43]。

また KLA は胸水や肺浸潤を伴うことが多く、中等度の血小板減少(100,000/μ以下)

や血胸をはじめとした病変内からの出血を合併したりすることがあり、予後不良である

[43,44]。 

ゴーハム病は骨溶解と病変部分の脈管ならびにリンパ組織の増殖を特徴とする病

態である[45](図 9)。ゴーハム病は骨格系が主な病変の場であるが内臓病変を認める

こともあり、臨床経過が GLA に類似する場合がある [41]。 

 

＜単純 X 線撮影＞ 

GLA、ゴーハム病では骨病変を伴うため、単純 X 線撮影は有用である。また胸部病

変も頻度が高く、胸部単純 X 線撮影は胸部病変のスクリーニングに用いられる。 

GLA、ゴーハム病の画像所見にはオーバーラップもあるが、骨病変に関してはいく

つか異なる画像的特徴が指摘されている。GLA では多発性の骨溶解像を認めるが、

基本的に病変は骨髄に限局し骨皮質を侵さない。また経時的に病変の大きさならび

に数は増加するものの、緩徐な経過をとる[41,46]。これに対しゴーハム病では、進行

性の骨皮質の骨吸収像が特徴的で、しばしば病変は広範囲となる [46]。骨病変の数

はゴーハム病と比較して GLA で有意に多いとされており、平均でゴーハム病の 7.5 

病変に対し、 GLA では 30.7 病変という報告がある [46]。骨病変の分布についてもゴ

ーハム病と GLA で異なった特徴がある。頭蓋骨、顔面骨、肋骨、胸骨、脊椎といった

中軸骨格の病変は、ゴーハム病と GLA ともにほぼ全例で認められるのに対し、肩甲

骨、骨盤、上下肢といった付属骨格の病変はゴーハム病で 26.3%、GLA で 87.5%と、

GLA で頻度が高い[46]。また多くの場合、付属骨格の病変はゴーハム病では連続性

であるが、GLA では非連続性である[46]。 

 

＜MRI＞ 

ゴーハム病ではほぼ全例に軟部組織病変を認め、軟部組織病変は骨病変に隣接

して存在する。軟部組織病変は T2 強調像で高信号を示し、造影後に強い造影効果

を認める[46]。GLA では骨病変に隣接する軟部組織に病変を認める頻度は少ない

[47]。 
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脾臓および/あるいは肝臓といった実質臓器病変は GLA で認められる頻度が高く、

MRI の T2 強調画像で明瞭な高信号病変として描出される。 

多発骨病変の評価に全身 STIR 像を推奨する報告もある[47]。STIR 像では病変が

高信号に描出されることから、病変が低濃度となる CT と比べて病変の認識が容易で

ある[48]。全身 MRI は撮像に 45 分から 60 分を要するものの、被曝することなく骨、骨

軟部および実質臓器を評価可能であり、初診時の鑑別診断ならびに経過観察に有用

である[48]。 

 

＜CT＞ 

骨格系については、びまん性変化は MRI でより明瞭に描出されるが、病的骨折を

来すような骨変化は CT でより明瞭に描出される場合がある[49]。 

胸部 CT では胸水や心嚢水の貯留、小葉間隔壁や気管支血管束の肥厚を認める

[50,51]。特に KLA では縦隔およびリンパ路に沿った後腹膜病変が目立つ傾向にあり、

血性の胸水や心嚢水を伴うこともある[41,43]。胸水はゴーハム病でも半数程度に認め

られることから、胸水の存在により GLA とゴーハム病の両者を鑑別することは困難であ

る。縦隔や後腹膜の腫瘤様病変は単純 CT で低吸収を示し、種々の程度の造影効果

を伴う[43,51]。小葉間隔壁および間質の肥厚は、縦隔病変によるリンパ流の閉塞や還

流異常に起因する可能性がある[49]。 

腹部 CT では脾臓などの実質臓器に嚢胞様の多発低吸収域を認めることがあり、腹

水もみられうる[41,42,49]。 

 

＜核医学検査＞ 

99mTc-HSAD(人血清アルブミン)を用いた核医学検査では、リンパ液還流の異常

経路や漏出点を評価可能である。検査では 99mTc-HSAD を両側足部第 1 趾間に

皮下注し、検査部位に応じたタイミングで連続してデータを取得する動的画像のダイ

ナミック収集を行った後、SPECT(SPECT/CT)撮影を行う。胸水や腹水への核種の広

がりを確認する必要がある場合は、適宜、3 時間後、6 時間後、24 時間後、といったタ

イミングで追加撮影を行う。 

リンパ管 scintigraphy では、筋肉内や骨内の拡張したリンパ管に核種の集積を認

める[48]。SPECT/CT では、核種の集積部位を正確に評価できる [52]。 

 

＜超音波検査＞ 

骨病変に隣接して軟部組織病変を認めることが多いため、表在臓器の評価に適し

た、リニア型高周波探触子による走査が理想的である。しかし、GLA や GSD は病変が

広範囲にわたることが多いため全体像の評価には向かず、局所評価にとどまることが

多い。 
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図 8．10 歳女児 全身性リンパ管異常（generalized lymphatic anomaly, GLA） 

2 週間前からの頚部痛と発熱で発症。前医で化膿性脊椎炎として抗菌剤治療中であ

ったが、家族の希望で転院となった。 

(A) 前医での頸椎単純 X 線撮影側面像：C2 歯突起の骨皮質は保たれているが透過

性が亢進している（矢印）。(B) 全身骨撮影の際の頸椎部側面像、(C)全身骨撮影の

際の頭部正面像：頸椎は前医の画像と同様であるが、頭蓋骨には円形打ち抜き像が

散見される（矢印）。(D, E) 頭部 CT 骨条件横断像: 斜台を含む頭蓋底に多数の打

ち抜き像あり。頭蓋冠にも打ち抜き像を認める（提示画像は内板のみのようにみえる）

（矢印）。(F) 体幹部造影 CT 横断像(1.25mm 厚)、(G) 体幹部造影 CT 骨条件矢状

断再構成画像：複数の脾臓病変あり。C2（矢印）と T8（矢頭）には低吸収域あり。(H) 

脊椎 MRI 矢状断 T2 強調画像(3.0mm)、(I) 脊椎 MRI 矢状断 T1 強調画像(3.0mm)、

(J) 脊椎 MRI 矢状断脂肪抑制 T2 強調画像(3.0mm)：CT で見られる病変に一致して

異常信号域を認める。(K) 紹介から 2 年後の体幹部 CT 骨条件矢状断再構成画像：

病変はほとんど不変で、進行性に乏しい。 
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図 9．18 歳女性 ゴーハム病（Gorham-Stout disease, GSD） 

両側胸水の精査目的で前医受診、精査が行われた。胸水は乳び胸水で、胸腔鏡下

での右第 10 肋骨の溶骨部ならびに周囲軟部組織を検体として採取し、病理学的に

Gorham-Stout disease であることが証明されている。その後、紹介となった。提示する

のは、20 歳時の画像である。  

(A) 立位胸部単純 X 線撮影正面像：両側胸水と右第 10-12 肋骨の溶骨性変化がみ

られる（点線）。(B) 胸部単純 CT 横断、(C) 骨条件再構成画像(右肺)、(D) 骨条件再

構成画像(正中)、(E) 胸郭 3D 再構成画像：単純 X 線撮影と同様の所見が確認でき

る。椎体の変化も伴う（矢印）。3DCT で第 11 肋骨の溶骨性変化が最も高度であること

がわかりやすい（点線）。(F) 横断脂肪抑制 T2 強調画像(第 11 肋骨レベル)、(G) 矢

状断 STIR 像(右肺)、(H) 矢状断 STIR 像(正中)：胸部 MR では溶骨性変化周囲（矢

印、点線）に軟部組織は目立たないが、第 11 肋骨レベルの背部外側軟部組織（矢頭）

には浮腫性変化を認める。 

 

 

4) 混合型脈管奇形 

混合型脈管奇形は 2 つ以上の脈管奇形病変が混在したものであり、以下のように

様々な種類が存在する。脈管奇形症候群の一症状としての合併も知られている。 

⚫ Capillary–venous malformation  
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⚫ Capillary–lymphatic malformation  

⚫ Lymphatic–venous malformation  

⚫ Capillary–arteriovenous malformation  

⚫ Capillary–lymphatic–arteriovenous malformation 

画像上は、混合する各脈管奇形に相当する所見が得られる（各脈管奇形の項を参

照）。混合型脈管奇形を合併する症候群については別項の通りである。 

 

 

5) 動静脈奇形 (arteriovenous malformation)(図 10) 

〈一般的事項〉 

毛細血管を介さない動静脈の吻合異常であり、動静脈シャントを単一〜複数有する。

シャント部は異常血管の集合体であるナイダスや様々な太さの動静脈瘻を形成し、流

入・流出血管の拡張・蛇行・瘤化などの 2 次的変化を伴う。生下時から存在し、成長と

ともに増大する。思春期や妊娠などホルモンバランスの変化や外傷を契機に増悪しや

すい。動静脈奇形の Schobinger 臨床病期分類を用いて臨床像が説明されることが多

い[53]。 

 

〈超音波〉 

B モード像では正常組織の中に低輝度を示す拡張•蛇行した血管を認める。カラー

ドプラ法ではモザイク状のカラー表示が見られる。パルスドプラ法では、流速の早い拍

動性のある乱流•シャント波形を認める[9]。 

 

〈MRI〉 

拡張した流入動脈やナイダスは T1 強調像、T2 強調像にて無信号の flow void とし

て認められる。MRA は流入動脈や流出静脈の立体構造を見るのに有用である。

Time-resolved MRA は、高い時間分解能と空間分解能の両立が可能であり、流入動

脈のみの画像、シャント部の同定、早期静脈還流の描出も可能となる[14]。拡張血管

以外の実質性部分は T1 強調像で低信号、T2 強調像で高信号を呈し、造影後脂肪

抑制 T1 強調像で強く造影される。 

 

表：動静脈奇形の Schobinger 臨床病期分類(文献[23]より改変して引用) 

Stage I  静止期 皮膚紅潮、発赤 

Stage II  拡張期 異常拍動音の聴取、増大 

Stage III  破壊期 疼痛、潰瘍、出血、感染 

Stage IV  代償不全期 心不全 
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図 10．18 歳男性 顎下部の動静脈奇形（arteriovenous malformation, AVM） 

(A) T2 強調矢状断像、(B) T2 強調横断像、（C)造影後脂肪抑制 T1 強調冠状断像、

（D)造影後脂肪抑制 T1 強調矢状断像、(E) Time-resolved MR angiography 矢状断

像、(F) Time-resolved MR angiography 冠状断像 (G, H) 血管造影 

顎下部に腫瘤性病変として描出されない多数の flow void の集簇があり time resolved 

MR angiography では早期濃染、ナイダス、早期静脈還流が描出されている。血管造

影でもそれらが確認される。 
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3-1. 血管系病変（血管性腫瘍・血管奇形）の病理診断 

１．血管の正常構造 

 

血管は動脈系、毛細血管系、静脈系に分けられる（図 1）。動脈は心臓から駆

出される血液を末梢に運搬し、毛細血管で血液と組織の間の物質交換がなされ、

静脈は血液を貯留しつつ末梢から心臓へと運ぶ役割を果たす。それぞれの機能

を反映して、血管の構造・性質にも違いがみられる。なお、この違いは血管腫・

脈管奇形の病態においても引き継がれる。 

 

動脈は太さによって弾性動脈、筋性動脈、細動脈に分類され、壁は静脈と比較

して分厚く、管腔は張りのある円形を呈する。動脈壁は内膜・中膜・外膜の 3層

構造をとり、内膜は内皮細胞に覆われた薄い層、中膜は平滑筋を含む層、外膜は

線維性結合組織からなる層である。内膜と中膜の間には内弾性板、中膜と外膜の

間には外弾性板が存在する（図 2-1）。それぞれの層の厚さや構成成分の割合は、

動脈の種類によって異なっている。血管腫・血管奇形の病変に含まれる動脈成分

は、「主幹型脈管奇形(vascular malformation of major named vessels)」を除

けば、ほとんどは筋性動脈から細動脈レベルであり、本稿では以後動脈とはこの

レベルの動脈を指すこととする。 

静脈は太さによって細静脈と静脈に分類され、それぞれ同等レベルの動脈の

近傍に存在することが多い。低圧系であり、3層構造は動脈と比較して不明瞭で

壁も薄く、張りのない不整形の管腔を有する。静脈では内皮細胞に覆われた内

膜、平滑筋を含む中膜、よく発達した線維性結合組織からなる外膜をもつが（図

2-2）、細静脈の最も細いものは中膜を持たない。内膜と中膜の間の内弾性板は連

続性を欠き、細い静脈ではしばしば弾性線維を認識し難い。 

毛細血管は内皮細胞、基底膜に裏打ちされたごく薄い壁をもち、しばしばその

外側に周皮細胞を伴う（図 2-3）。細い動脈や静脈と、毛細血管との境界は必ず

しも明瞭ではない。 

 

脈管の構造・性質を認識しやすくする方法として、特殊染色の Elastica van 

Gieson (EVG)染色や、免疫組織化学染色（免疫染色）がある。EVG染色では弾性

線維が青黒色に染まり、動静脈壁の弾性板や弾性線維層が認識しやすくなるた

め、動脈、静脈、毛細血管の判別に有用である（図 3-1, 2）。免疫染色は、目的
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のタンパク質を抗原として認識する抗体を用い、抗原抗体反応を利用して、その

有無や局在を調べる方法である。血管・リンパ管内皮マーカー：CD31、血管内皮

マーカー：CD34、Factor Ⅷ、ERG、リンパ管内皮マーカー：podoplanin（抗体名

は D2-40）、Prox1、LYVE1などに対する免疫染色抗体が、血管とリンパ管の判別

に有用である（図 3-3, 4, 5）。周皮細胞や中膜における平滑筋は、平滑筋アク

チン（SMA）に対する免疫染色で陽性となる（図 3-6）。なお免疫染色は、病理組

織検体の固定や保存状態が不良であれば偽陰性となることもしばしば経験され

る。 

 

 

２．血管腫・脈管奇形の病理診断の実際 

 

健常部と比較して血管が多く分布する病変について、従来は一括りに「血管

腫」という呼称が使用されてきた。しかしこの「血管腫」の概念には、細胞増殖

を伴う腫瘍性病変の他、先天奇形や反応性血管増生など、様々な病態が含まれ

る。一方で、臨床症状、組織所見、構成成分、発生部位など、多岐にわたる観点

から細分類された慣用的な疾患名が使用され、同一の病態に対して複数の呼称

が存在する場合もある。このような呼称の複雑さが、病態の理解や取り扱いに混

乱を生じさせてきた。これらを単純化し、臨床対応の異なる病態ごとに「腫瘍」

と「奇形」に分類しようと試みたのが International Society for the Study 

of Vascular Anomalies (ISSVA)分類である 1)。 

ISSVA分類をもとにした「腫瘍」と「奇形」の病理診断の方法は、次の通りで

ある。病理組織標本全体を観察し、血管を構成する細胞そのものが増殖している

場合を「腫瘍」、血管の形状や分布などの形態異常がある場合を「奇形」と判断

する。次に、特殊染色や免疫染色を加えて、病変を構成する脈管の性質を検討し、

病理診断名を決定する。正確な診断のためには、性別や年齢、生下時から病変が

存在したか、退縮傾向があるか、などの臨床情報も重要である。また近年では、

各脈管異常疾患に特有の遺伝子変異が報告されており、病理組織標本などを使

用した遺伝子変異解析も診断の一助となる 1)。 

なお、脈管奇形関連症候群の血管病変については、個々の病変部の組織像から

全身の病態を類推できるわけではない。病理所見としてどのような成分が含ま

れているかを記載する必要はあるが、全身管理の観点から、局所の病理診断名よ

りも臨床的な診断が優先される。 
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本ガイドラインでは ISSVA 分類に沿った病理診断名を使用しているが、日常

診療では混乱を避けるため、旧来の名称を必要に応じて併記することが望まれ

る。旧来「血管腫」として使用されてきた用語の数が多く、また各教科書でそれ

ぞれの用語の意味するところが微妙に食い違うものもあるため、すべてを網羅

した対応表を作成することは困難であるが、血管病変の教科書である Mulliken 

& Young’s Vascular Anomalies2)から抜粋・改変した大まかな対応表を表１に

示す。また、病理診断によく用いられる代表的な成書における取り扱いを下に記

す。 

我が国の標準的な病理診断の教科書である外科病理学 第 5版では、良性血管

性腫瘍を「血管腫」として一つの項目にまとめて扱っている 3)。「増殖能を有す

る血管内皮性の良性腫瘍の他に、血管奇形とみなされる良性病変に対しても慣

習的に用いられており」との記載があり、「奇形」の存在を認めてはいるものの、

筋肉内血管腫など、発生部位による従来の名称についての解説も行っている。 

骨軟部腫瘍 WHO 分類 第 5 版においても、ISSVA 分類で「奇形」とされている

病変は Hemangiomas の項に分類されており、小項目では venous hemangioma と

いった構成成分に由来する名称と、intramuscular hemangioma といった発生部

位に由来する名称が混在している 4)。「血管腫」については、本ガイドラインで

主に解説している病変のうち、infantile hemangioma や congenital hemangioma

についての記載はなく、kaposiform hemangioendothelioma と tufted angioma

については、後述するように同一スペクトラムの病変として記載されている。 

皮膚病理の標準的教科書である Lever’s Histopathology of the Skin 第

11版でも、vascular malformations という用語は使用しておらず、良性血管

性腫瘍のなかに cavernous hemangioma や arteriovenous hemangioma などの小

項目が設けられている 5)。「血管腫」については、congenital hemangioma は独

立した項目として扱われているが、infantile hemangioma、tufted angiomaは

capillary hemangioma variants のうちの小項目とされており、kaposiform 

hemangioendothelioma については kaposi-like infantile 

hemangioendothelioma の同義語として記載されている。 

一方、軟部腫瘍病理診断の標準的教科書である Soft tissue tumors 第 7版で

は、vascular malformations という項が設けられており、「奇形」、「腫瘍」とも

に ISSVA分類に基づいた分類を採用している 6)。 
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３．脈管奇形（特に血管奇形）の病理診断 

 

脈管奇形においては「弱拡大で脈管構造の異常が目立つ」印象が診断の一助と

なり、細胞密度の増加はみられない。ここで言う脈管構造には、脈管の分布密度、

走行、分岐、壁構造などが該当する。病理診断では動脈、毛細血管、静脈、リン

パ管のうち、どの成分がどのように分布するかを評価し、構成成分が単一であれ

ば「単純型脈管奇形 (simple vascular malformations)」、複数の成分が混在す

るならば「混合型脈管奇形 (combined vascular malformations)」に分類する
1)。前者には、動静脈奇形 (arterio-venous malformation, AVM)（図 4）、静脈

奇形  (venous malformation, VM)（図 5）、毛細血管奇形  (capillary 

malformation, CM)（図 6）、リンパ管奇形（リンパ管腫） (lymphatic malformation, 

LM)が含まれている。AVM は、奇形的な動脈成分のほかに、必ず流出静脈を伴う

ことから AVM と命名されているが、単純型脈管奇形に分類されている。混合型

脈管奇形では、存在する構成脈管成分を列挙し、毛細血管静脈奇形 (capillary-

venous malformation, CVM) 、 リ ン パ 管 静 脈 奇 形  (lymphatic-venous 

malformations, LVM)などと呼ぶ（図 7）。 

 

① 動静脈奇形 (AVM) 

動脈および流出静脈、これらをつなぐシャント領域（ナイダス）からなるが、

どの成分がどのような割合で含まれるか、またどのように分布するかは各症例、

病変によって様々であり、病変の一部から作製された病理組織標本のみでは AVM

との断定が困難な場合も多い（図 4）。診断には拍動やシャント音のほか、ドッ

プラーエコーや血管造影、手術時の出血などの情報から動脈血流の有無を確認

することが重要である。 

 

② 静脈奇形 (VM) 

結合組織中にいびつに拡張した血管、あるいはスリット状にひしゃげた血管

が不規則に分布し、壁に薄く断片的な弾性線維が認められることが多い（図 5）。

また、拡張血管の壁には不均一な平滑筋層も存在し、SMA に対する免疫染色を

行うと容易に判断できる。また必須ではないが、拡張血管の中に血栓が認めら

れ、石灰化を伴うこともある。X線画像でみられる静脈石は、この石灰化をきた

した血栓である。 
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③毛細血管奇形 (CM) 

VMと比較して円形に拡張した小型の血管からなる（図 6）。陳旧化した症例な

どで CM の血管壁が肥厚し、動脈成分と間違われることもあるが、EVG 染色によ

り弾性線維を染色することで、毛細血管か小動脈かを判別できる。 

 

 

４．脈管性腫瘍（特に血管腫）の病理診断 

 

脈管性腫瘍では、「弱拡大像で脈管構造の異常よりも細胞密度の増加が目に付

く」印象が診断の一助となる。ただし ISSVA 分類における細胞増殖の定義は曖

昧であり、厳密に分裂像の数や、増殖マーカーである Ki-67 の免疫染色におけ

る陽性率などで規定されているわけではない。また、初版の ISSVA 分類では内

皮細胞の増殖と規定されていたが、実際には周皮細胞も伴った血管の密な増生

により、一見脈管腔が不明瞭な胞巣を形成する疾患が多い 2-4)。 

ISSVA 分類はそもそも生下時の表在血管性病変の分類を行うことから始まっ

たため、腫瘍性病変に関しても主に小児に見られる病変に重点を置いている。正

確な診断のためには、性別や年齢、生下時から病変が存在したか、退縮傾向があ

るか、などの臨床情報が重要である。脈管奇形ほどではないものの、とくに乳児

血管腫については旧来様々な名称が使用されている（表 1）。 

本ガイドラインでは、小児に見られる代表的な血管腫として、乳児血管腫 

(infantile hemangioma, IH)（図 8）、先天性血管腫 (congenital hemangioma, 

CH)（図 9）、カポジ肉腫様血管内皮腫 (kaposiform hemangioendothelioma, KHE)

（図 10）、房状血管腫 (tufted angioma, TA)を紹介する。その他の脈管性腫瘍

に関しては軟部腫瘍に関する成書を参考にされたい。 

 

① 乳児血管腫 (IH) 

乳児血管腫は生下時には存在しないが、生後 2～3週間で出現して急激に増大

したのち、5歳ごろまでに自然消退する病変である。増大している時期には内皮

細胞や周皮細胞の著明な増生がみられる（図 8-1～3）。血管腔は圧排されて閉塞

し、一見管腔構造を認識し難いが、消退が始まると、丸く開いた血管腔が目立つ

ようになる。やがて内皮細胞や周皮細胞はアポトーシスに陥り、肥厚した基底膜

のみがみられるようになり、最終的には病変部の大半が脂肪や線維性組織に置



 106 

き換わる（図 8-4～6）。乳児血管腫の内皮細胞は、増殖期から退縮期まで、いず

れの時期においてもグルコーストランスポーターの一種である glucose 

transporter protein-1 (GLUT-1)に対する免疫染色に陽性を示す（図 8-3, 6）
7)。鑑別が必要な他の血管腫では内皮細胞が GLUT-1 陰性を示すことより、鋭敏

な鑑別方法として用いられる。ただし GLUT-1 は、脳の毛細血管や胎盤の血管、

verrucous hemangioma などの一部の血管性病変にも陽性となることが報告され

ているため、GLUT-1 陽性であればすなわち乳児血管腫と診断できるわけではな

い。 

 

② 先天性血管腫 (CH) 

生下時から存在する病変で、その後自然消退する急速退縮性先天性血管腫

(rapidly involuting CH, RICH)、一部消退する部分退縮性先天性血管腫

(partially involuting CH, PICH)、消退しない非退縮性先天性血管腫(non-

involuting CH, NICH)に細分類される 1)。退縮が始まる前の RICH、PICHと NICH

は、組織学的には鑑別が困難である。いずれも、拡張した静脈性の血管周囲に、

内皮細胞と周皮細胞の増殖を伴った網目状の小血管からなる房状病変が認めら

れる（図 9）。乳児血管腫と鑑別が必要となる場合もあるが、GLUT-1に対する免

疫染色は陰性である。 

 

③ カポジ肉腫様血管内皮腫／房状血管腫 (KHE/TA) 

KHEでは、細かい脈管が密に集簇して分葉状の胞巣を形成し、紡錘形細胞の束

状増殖を伴う（図 10）4)。胞巣は癒合傾向を示し、胞巣辺縁には拡張した脈管を

散見する。リンパ管に関連する疾患とされ、免疫染色では主に胞巣辺縁部に D2-

40 や Prox1 が陽性を示す 8, 9)。一方、TA の胞巣は概して小型で癒合傾向に乏し

く、真皮に散在性に分布する(cannonball pattern)。また脈管腔を形成しない紡

錘形細胞の増生は目立たない。免疫染色ではリンパ管マーカー陰性の症例が多

い。 

ただし、ISSVA 分類では KHE と TA の関連性が示唆されており、WHO 分類でも

同じスペクトラムの腫瘍として扱われている 1, 4)。なお、KHEについてはリンパ

管奇形（リンパ管腫）の病理診断の項も参考にされたい。 
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表 ISSVA 分類と病理診断に用いる成書における名称との比較 

ISSVA 分類 

Mulliken & Young’s Vascular 

Anomalies における 

Old terminology 

その他の成書中で用いられている

ISSVA 分類と異なる名称 

Arterio-venous 

malformation (AVM) 
Arteriovenous hemangioma 

動静脈血管腫 a) 

Arteriovenous 

hemangioma/hemangioma b, c) 

滑膜血管腫 a) 

Synovial hemangioma b) 

筋肉内血管腫 a) 

Intramuscular angioma b) 

Venous malformation 

(VM) 

Venous hemangioma 

Cavernous hemangioma 

Venous angioma 

Cavernous angioma  

Capillary-cavernous hemangioma 

静脈性血管腫 a) 

Venous hemangioma b) 

海綿状血管腫・類洞状血管腫 a) 

Cavernous hemangioma, 

Sinusoidal hemangioma c)  

滑膜血管腫 a) 

Synovial hemangioma b) 

Capillary malformation 

(CM) 

Capillary hemangioma 

Naevus flammeus 

Port-wine stain 

滑膜血管腫 a) 

Synovial hemangioma b) 

筋肉内血管腫 a) 

Intramuscular angioma b) 

Nevus flammeus c) 

Capillary-venous 

malformation (CVM) 
  

筋肉内血管腫 a) 

Intramuscular angioma b) 

Capillary-lymphatic 

malformation (CLM) 

Hemolymphangioma 

Lymphangiohemangioma 

 

Lymphatic-venous 

malformation (LVM) 

Hemolymphangioma 

Lymphangiohemangioma 

筋肉内血管腫 a) 

Intramuscular angioma b) 
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Infantile hemangioma 

Capillary hemangioma  

Cellular capillary hemangioma 

Capillary-cavernous hemangioma 

Juvenile hemangioma 

Infantile hemangioendothelioma 

Strawberry hemangioma 

乳児型（若年性）血管腫 a)  

＊従来使用されてきた呼称の数が多く命名方法も多岐にわたるため、単純な比

較は困難であり、例外も存在する。 

 

出典 
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c) 参考文献 4: LEVER’s Histopathology of the skin. 11th ed. 2015. 
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図1．厚い壁を持つ円形の動脈(A)と、薄い壁を持ち不整に拡張した静脈(V)が伴走しており、

周囲の間質内には細い毛細血管(C)が散見される。 

  



 111 

 

 

図 2．1. 動脈は薄い内膜、平滑筋を含む厚い中膜、線維性結合織からなる外膜をもつ。管腔

の内側は内皮細胞に裏打ちされ、内膜と中膜、中膜と外膜はそれぞれ内弾性板、外弾性板に

境されている。 2. 静脈は内皮細胞に裏打ちされた薄い内膜、平滑筋を含む中膜、よく発達

した線維性結合織からなる外膜をもつ。内膜と中膜の間にみられる内弾性板は連続性を欠

く。3. 毛細血管の壁は薄く、内側は内皮細胞に裏打ちされ、その外層に基底膜をもつ。基

底膜のさらに外側にしばしば周皮細胞を認める。 
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図 3．1. 小動脈と小静脈の HE 染色像。 2. EVG 染色では弾性線維が青黒色、平滑筋が黄

色、膠原線維が赤色に染まる。動脈(A)には明瞭な内弾性板がみられるが、小静脈(V)壁の弾

性線維層はほとんど認識できない。 3. CD31 の免疫染色では血管内皮(A, V)が陽性となる。

また一部のリンパ管(Ly)内皮も陽性を示す。 4. CD34 の免疫染色は CD31 と同様、血管内

皮に陽性となるが、リンパ管内皮はほとんど染色されない。その他、背景の線維性結合織が

しばしば陽性となる。 5. αSMA では動脈、静脈の周皮細胞および血管平滑筋が陽性とな

る。 
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図 4．1. 動静脈奇形(AVM)の HE 染色像。不均一な厚さの壁を有し、不整な形態を示す、

動脈とも静脈ともつかない奇形的な脈管構造が認められる。なお、ナイダスがどの脈管であ

るのかという点、背景の細かい脈管が病変の一部であるのか、既存の脈管であるのかという

点については、分布から推測できることもあるが、病理組織標本での判定が困難なことも多

い。 2. EVG 染色では、弾性線維や平滑筋などの成分が不均一に分布していることがわか

る。 
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図 5．1. 静脈奇形(V)の HE 染色像。いびつに拡張した壁の薄い脈管構造が不均一に分布し

ている。 2. EVG 染色では平滑筋が不均一に分布している。この症例では、弱拡大で容易に

認識できるほどの弾性線維はみられない。 3. CD31 の免疫染色では内皮が明瞭となるため、

内腔の構造が認識しやすい。 4. αSMA 染色では平滑筋の不均一な分布が確認できる。 
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図 6．1. 壁肥厚をきたした毛細血管奇形(c)の HE 染色像。毛細血管にしては壁の肥厚が目

立ち、円形に拡張した脈管も認められる。 2. EVG 染色で明瞭な内弾性板がみられず、小動

脈ではなく毛細血管奇形の部分像として矛盾しない。 3. CD31 の免疫染色では内皮が陽性

となり、病変の分布を認識しやすい。 
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図 7．1. リンパ管静脈奇形（混合型脈管奇形のひとつ）の HE 染色像。不均一な構造の壁

を有し、不整に拡張した脈管が集簇しており、一見、静脈奇形との鑑別が困難である。 拡

張した脈管の一部には赤血球が充満しているが、同一の脈管内にリンパ液と考えられる好

酸性の液体貯留もみられる。2. CD31 染色ではほぼすべての脈管の内皮が陽性を示す(V, Ly)。 

3. CD34 染色では、やや不明瞭であるが一部の脈管の内皮が陰性となる(Ly)。 4. D2-40 染

色では CD34 染色で陰性であった脈管が陽性となり(Ly)、リンパ管成分の混在と考える。 

  



 117 

 

図 8．1. 乳児血管腫、増殖期の HE 像。細かい脈管構造が密に増生し、管腔が不明瞭な部

分も多い。 2. CD31 染色では脈管構造を認識しやすい。 3. 内皮細胞には GLUT-1 が陽性

を示す。 4. 乳児血管腫、退縮期（消退期）の HE 像。脈管構造の密度は著減し、脂肪織の

なかに拡張した脈管が散在している。 5. CD31 染色における比較でも、脈管の減少が明ら

かである。 6. 退縮期（消退期）でも内皮細胞は GLUT-1 陽性となる。 
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図 9．1. 先天性血管腫の HE 像。内皮細胞と周皮細胞の増殖を伴った房状の小血管の増生

がみられ、拡張した血管が混在している。 2. CD31 染色では脈管の構造が認識しやすい。 

3. GLUT-1 染色では赤血球が陽性を示すが、先天性血管腫の増殖細胞は陰性である。 

  


