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研究要旨：法制化後の平成l8年度小児慢性特定疾患治療研究事業に関して、厚生労働省に平成

20年l2月末までに電子データによる事業報告があった医療意見書の内容を集計・解析した。全国

99カ所の実施主体のうち89カ所から事業報告があった。研究の資料にすることへ非同意の割合は

2.9%(17年度は4.4%)、また、同年度に複数回申請した患児の割合は0.4%(同0.6%)に減少

した。都道府県等単独事業、また非同意者、そして複数申請者も含めて、l,000人以上登録された

疾患は多い順に、成長ホルモン分泌不全性低身長症lO,357人、先天性甲状腺機能低下症5,489人、

1型糖尿病4,428人、白血病4,387人、甲状腺機能冗進症3,068人、脳（脊髄）腫瘍2,505人、ネ

フローゼ症候群2,036人、胆道閉鎖症l,885人、心室中隔欠損症l,795人、Fallot四徴症l708人、

思春期早発症l,572人、川崎病性冠動脈病変l,551人、点頭てんかんl,477人、IgA腎症l,467人、

若年性関節リウマチl,427人、血友病Al,l28人、2型糖尿病l,029人、ターナー症候群l,015人、

神経芽腫l,011人であった。これらはl7年度とほぼ同様の登録人数であり、また、病理診断名で

の登録、細分類された疾患名での登録であり、悪性新生物はほとんどがICD-0で登録されていた。

そして、無記入や不明な登録内容が減少したので、登録内容はより正確になったと期待される。
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A・研究目的

小児慢性特定疾患治療研究事業（以下、小

慢事業）は、平成10年度以降、医療意見書'）

を申請書に添付させ、診断基準を明確にして

小児慢性特定疾患（以下、小慢疾患）対象者

を選定する方式に、全国的に統一され、17年

度以降は法制化されている。小慢事業の全国

的な登録状況に関して、昨年度はl7年度の集

計．解析を行った2)。今年度は、主として18

年度の全国的登録状況をまとめた。

小慢疾患の疫学的解析を行い、国や地方自

治体、そして小慢疾患を診療、研究する医療

関係者、また患児家族に、その情報を提供す

ること、そして、法制化後の小慢事業の状況

を解析し、より良い小慢事業の今後のあり方

を検討することを目的とした。

B.研究方法

小慢事業に関して、実施主体である都道府

県・指定都市・中核市から厚生労働省に、平

成20年l2月末までにコンピュータソフト

（電子データ）による事業報告があった医療

意見書の内容を集計・解析した。

解析の際は以下の4点に配慮した。①原則

として治療研究事業として研究の資料にする

ことへの同意を患児（保護者）から得た。②

非同意者の場合は、疾患名、性別、新規継続

別の全国的な統計値のみ、同意者の集計値の

中に含めて示した。③集計内容には、自動計

算された患児の発病年月齢や診断時（意見書

記載時）の年月齢は含まれているが、プライ

バシー保護のため、患児の氏名や住所等は自

動的に削除されている電子データを使用・解

析した。④外部への資料の流出や外部からの

改ざんを防止し、またコンピュータウイルス

に感染しないように、インターネット等に接

続していない専用のコンピュータで解析した。

lO～l5年度小慢事業の資料は、ほぼすべて

の実施主体からの事業報告であり、新規・継

続合わせ、全国延べ各々 106,790人、ll5,893

人、l20,652人、ll6,685人、ll3,871人、

ll9,544人分であった。

l6年度は、全国95か所の実施主体のうち

93か所（神奈川県、和歌山県を除く実施主

体）から事業報告があり、延べ106,529人分

であった。

17年度は、全国98か所(17年度は東大阪

市、函館市、下関市が追加）の実施主体のう

ち94か所（千葉県、神奈川県、香川県、宇都

宮市を除く実施主体）から事業報告があり、

延べ107,667人（成長ホルモン治療用意見書

提出例14,678人は重複して算出）分であった。

18年度は、全国99か所(18年度は青森市

が追加）の実施主体のうち89か所（千葉県、

神奈川県、福井県、大阪府、香川県、高知県、

熊本県、京都市、宇都宮市、熊本市を除く実

施主体）から事業報告があり、延べ94,461人

（成長ホルモン治療用意見書提出例13,042人

は重複して算出）分であった。

19年度は全国99か所の実施主体のうち66

か所から事業報告があり、延べ65,164人分で

あった。

上記の合計は、延べ1,067,256人分であっ

た。このうち、主として18年度の全般的な登

録状況、すなわち疾患群ごとに非同意者数と

その割合、重複登録者数とその割合、また、

各疾患の頻度を明らかにした。

C.結果と考察

法制化後のl7年度の登録内容は、法制化前

のl6年度以前より正確な疾患名となり、また、

都道府県等単独事業（以下、県単）での登録

が減少していた2)｡18年度はさらに県単での

登録の他、新規･継続や性別の無記入、また

疾患名の不明者が減少し、そして非同意者や

重複登録者の割合も減少していた。従って、

比較的重症な小慢疾患の全国レベルでの登録

状況が以前より正確になっていると期待され

る。以下、県単での登録、また非同意者、そ

して複数回申請した患児も含めた結果である。

これらの結果は、情報公開の原則に基づき、

個人情報保護に十分配慮した上、国立成育医

療センター研究所や日本子ども家庭総合研究

所のホームページ等に公開する予定である。

1，非同意者と重複登録者
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治療研究事業として研究の資料にすること

への非同意者に関して、法制化後の17年度以

降は、疾患名、性、年齢、新規・継続別の非

同意者の統計値も、全国的な集計が可能とな

っている。18年度小慢事業の非同意者数とそ

の割合を疾患群別に表1に示す。

非同意者の全体の割合は、15年度の6.3%、

同一症例がl8年度小慢事業に複数回申請し

た重複登録者に関して疾患群別に、その人数

と割合を表1に示す。

重複登録者の全体の割合は、l5年度の1．4

％、l7年度の0．6%からl8年度は0.4%に減

少した。登録・管理システムのソフトを改良

してきた成果3,4）と考えられる。17年度の4.4%から18年度は2.9%に減少し

た。当研究班では今まで、各種のパンフレッ

トやホームページ等を作成し、小慢事業を紹

介したり、その登録内容を公開してきた。小

慢事業では、個人情報保護に十分配慮した、

貴重な全国的資料が得られることの一般的理

解が以前より深まり、非同意者の減少につな

がったと期待される。

2，悪性新生物

疾患群としての「悪性新生物」に関する集

計結果を表2に示す。

ll年度登録人数l8,169人、12年度19,253

人、13年度20,046人、14年度20,026人、15

年度l9,124人、l6年度l8,656人に比べて17

年度14,900人、l8年度l2578人と減少した。

治療終了後5年経過すると対象外になる対象

基準が設定されたためと考えられる。

登録人数が多い順に、白血病34．8％、脳(脊

髄)腫瘍l9.9%、神経芽腫9.5%、悪性リンパ

腫7.4％、網膜芽腫4．2％、組織球症3．9％、

骨肉腫3．3％、横紋筋肉腫2．3％、Wilms腫瘍

2.2％、肝芽腫l.7%であり、これらのIO疾患

で悪性新生物の89．2％を占めていた。

法制化前のl6年度までの分類ICD-10での

登録も一部に見られたものの、ほとんどはIC

D-0での登録となった。そこで、以前は「詳細

不明の悪性新生物」等と登録されていた多く

の症例の詳細が判明し、登録内容の精度が向

上したと考えられる。

表118年度小児慢性特定疾患治療研究事業

の非同意者数．重複登録者数とそれらの割合

表2，悪性新生物

MalignantNeoplasms

（合計l2,578人）

（新規診断2,054人、継続lO,229人、

転入96人、再開62人、無記入l37人）

(男子6,781人､女子5,567人、無記入230人）

（国の小慢事業l2,554人、県単独事業24人）

ICD-0人数(人)%

ICDIO

疾患名または

部位(ICD-0)

白血病（以下、再掲） 4387人34.8％
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疾患群

登録者数

非同意

者数

(割合％）

重複登録

者数

(割合％）

悪性新生物

12,578人

290人

(2.3％）

81人

(0.6％）

慢性腎疾患

7,113

232

(3.3）

26

(0.4)

慢性呼吸器疾患

1,632

57

(3.5）

5

(0.3）

慢性心疾患

12,055

464

(3.8）

58

(0.5）

内分泌疾患

26,311

697

(2.6）

124

(0.5）

膠原病

3,313

102

(3.1)

11

(0.3）

糖尿病

5,565

156

(2.8）

17

(0.3）

先天性代謝異常

3,951

107

(2.7）

13

(0.3）

血液・免疫疾患

3,611

72

(2.0）

18

(0.5）

神経・筋疾患

2,808

108

(3.8）

8

(0.3）

慢性消化器疾患

2,482

65

(2.6）

1

(0.0）

全疾患群

81,419人

人
別
０
９
５
．
３
２
２
く

362人

(0.4％）



急性リンパ性白血病（以下、再掲）

3208人25.5%

ハ・-ｷｯﾄ白血病(B細胞性、FAB分類:L3)

98265

急性ﾘﾝﾉf性白血病(B細胞性、FAB分類：

Ll又はL2)9835902

乳児白血病983586

急性ﾘﾝﾊ゚ 性白血病、Phl陽性9835C7

急性ﾘﾝﾊﾟ性白血病9835N2041

急性ﾘﾝ性白血病C91.0126

急性ﾘﾝﾊﾟ性白血病(T細胞性、FAB分類：

Ll又はL2)9837121

急性骨髄性白血病（以下、再掲)921人7.3%

急性骨髄性白血病(M6)98407

急性骨髄性白血病9861683

急性骨髄性白血病C92.035

急性前骨髄球性白血病(M3)986639

急性前骨髄球性白血病(M3)C92.41

急性骨髄単球性白血病(M4)986717

急性骨髄性白血病、微小分化型(MO)

9872

急性骨髄性白血病、未成熟型(Ml)

98736

急性骨髄性白血病、成熟型(M2)

987419

急性単球性白血病(M5)989121

急性単球性白血病C93.02

急性巨核芽球性白血病(M7)991048

急性巨核芽球性白血病C95.0Bl

治療関連急性骨髄性白血病99202

若年性骨髄単球性白血病994639

その他、白血病（以下、再掲）258人2.1％

急性白血病9801110

急性白血病C95.OC3

慢性骨髄性白血病9875131

慢性骨髄性白血病C92.13

骨髄性白血病C92.9

緑色腫99301

白血病性細網内皮症99404

白血病性細網内皮症C91.42

白血病C95.9A2

移植後リンパ増殖性疾患9970

骨髄異形成症候群

骨髄異形成症候群

小計

9989

D46.9

81

1

82人0.7%

その他骨髄(C42.1、以下再掲)10人0.1%

神経膠腫93801

髄芽腫94701

骨髄腫97325

（脳腫瘍他の5人を含めると10人）

褐色細胞腫8700Nl

病型不明2

脳(脊髄)睡瘍（以下、再掲)2505人19.9%

制漠(C70,以下、再掲)17人0.1%

神経膠腫9380

脈絡叢乳頭腫9390

毛様細胞性星細胞腫9421

髄膜腫953011

クモ膜嚢胞G93.01

悪性ﾘﾝﾊﾟ腫9590Nl

病型不明

大脳(C71.0,以下、再掲)55人0.4%

癌8010

肉腫8800

ラフ'ﾄﾞｲﾄﾞ腫瘍8963

胚腫90647

胚細胞腫瘍91014

神経外胚葉腫瘍93642

神経膠腫938012

脈絡叢乳頭腫93902

上衣腫93916

退形成性上衣腫93921

星細胞腫94004

毛様細胞性星細胞腫9421

膠芽腫9440

乳頭状脳漠腫9538

悪性ﾘﾝ腫、B細胞性9590Bl

脳腫瘍D43.21

脳腫瘍D43.2E2

病型不明7

前頭葉(C71.1,以下、再掲)17人0.1%

癌80101

胚腫90641
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胞
腫
腫
腫
種

経
衣
形
細
芽
上
葉
分
経
衣
形
細
形
神
経
腫
葉
皮
形
経
経
衣
細
葉
経
衣
型
く
頭
腔
腫
ン
経
経
絡
衣
細
芽
芽
膜
形

神
上
退
星
膠
髄
頭
癌
未
神
上
退
星
退
乏
神
脳
頂
上
奇
神
神
上
星
頭
神
上
病
室
癌
乳
腹
胚
リ
神
神
脈
上
星
髄
髄
髄
奇

側

頭
後
脳

上衣細胞腫C71.53

神経星細胞腫C71.9Dl

頭蓋咽頭腫9350294

頭蓋咽頭腫D44.410

小計304人2.4%

頭蓋咽頭管C75.26人0.0%

その他下垂体(C75.1,以下再掲)65人0.5%

癌80101

8020

下垂体腺腫827230

脂肪肉腫、多形型88541

肝芽腫89701

膵芽腫89711

胸膜肺芽腫89731

未分化胚細胞腫9060

胚腫90648

胎児性癌9070

胚細胞腫瘍910113

神経膠腫93802

奇形腫9080Cl

脳腫瘍D43.2El

病型不明2

松果体腫936074

松果体腫D44.54

松果体細胞腫936118

松果体芽腫936212

小計108人0.9%

その他松果体(C75.3,以下再掲)56人0.4%

癌80102

乳頭状癌8050

肝芽腫8970

胚腫90648

卵黄嚢腫90714

混合型胚細胞腫瘍90854

胚細胞腫瘍910118

上衣腫9391

星細胞腫94002

悪性奇形腫9080B3

奇形腫9080C8

悪性神経鞘腫9560Bl

病型不明3

小脳(C71.6,以下、再掲)311人2.5%

癌80109
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０
・
冊
７％％

２

０

●

●

●

０

０

０
０

９
２
１
１
１
１
人
３
１
８
３
１
２
１
２
１
１
人
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
人
１
１
１
人
２
１
１
３
１
１
３
９
７
２
４
２
１
１

１

３

６

３

２

２

５

－15－



病型不明

病型不明

(C71.9,以下、早

癌

上皮内癌

上皮性腫瘍

多形細胞癌

基底細胞癌

下垂体腺腫

嚢胞内癌

腺房癌

肉腫

類上皮肉腫

未分化肉腫

線維肉腫

腹腔内線維腫症

筋線維性線維腫症

ラブドイド腫瘍

肝芽腫

膵芽腫

肺芽腫

癌肉腫

胎児肉腫

未分化胚細胞腫

精細胞腫

胚腫

胎児性癌

卵黄嚢腫

奇形腫の悪性転化

混合性胚細胞腫癌

絨毛癌

胚細胞腫瘍

血管肉腫

血管内皮腫

血管芽腫

神経外胚葉腫瘍

脊索腫

神経膠腫

神経膠腫

上衣下膠腫

脈絡叢乳頭腫

上衣腫

退形成性上衣腫

線維肉腫

ﾗﾌ゙ ﾄ゙ ｲﾄ゙ 腫瘍

卵黄褒腫

混合型胚細胞腫瘍

血管芽腫

Askintumor

神経膠腫

上衣腫

退形成性上衣腫

星細胞腫

小脳星細胞腫

退形成性星細胞腫

原線維性星細胞腫

毛様細胞性星細胞腫

髄芽腫

髄芽腫

神経節細胞腫

神経節膠腫

髄膜腫

悪性ﾘﾝ腫

ハ’-ｷｯﾄﾘﾝﾊ゚腫

悪性奇形種

奇形種

神経節(神経)芽腫

神経節神経腫

小脳腫瘍

脳腫瘍

病型不明

脳幹、延髄、第4脳室、

6

D43.lEl

1253人10．0%

8810

8963

9071

9085

9161

9365

9380

9391

9392

9400

C71.6

9401

9420

9421

9470

C71.9G

9492

9505

9530

9590N

9687

9080B

9080C

9490B

9490C

D43.IB

D43.2E

ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
Ｏ
ｌ
４
３
２
１
１
３
６
５
５
６
２
２
１
２
３
１
１
７
１
９

３
２
３

１
４１

再掲）脳

8010

8010B

8011

8022

8090

8272

8504

8550

8800

8804

8805

8810

8822

8824

8963

8970

8971

8972

8980

8991

9060

9061

9064

9070

9071

9084

9085

9100

9101

9120

9130

9161

9364

9370

9380

４
１
３
１
１
５
３
２
３
１
１
１
１
１
１
２
２
３
１
１
０
１
７
２
３
１
４
１
０
２
１
３
９
２
０
５
１
８
６
３

４
１
６
７
７
３
８
１
２

幹、延髄、第4脳室、中脳

(C71.7,以下、再掲）

癌8010

胚細胞腫瘍9101

神経外胚葉腫瘍9364

神経膠腫9380

上衣下膠腫9383

上衣腫9391

退形成性上衣腫9392

星細胞腫9400

退形成性星細胞腫9401

毛様細胞性星細胞腫9421

髄芽腫9470

神経節膠腫9505

神経節神経腫9490C

％７●０人
２
１
１
５
１
９
３
７
１
４
４
１
１

４

７８

C71.9A

9383

9390

9391

9392
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星細胞腫9400136

神経星細胞腫C71.9D6

退形成性星細胞腫940115

原形質性星細胞腫94103

毛様細胞性星細胞腫942132

海綿芽腫9423

多形性黄色星細胞腫94243

膠芽腫94406

乏神経突起膠腫94509

退形成性希突起膠腫9451

髄芽腫9470143

髄芽腫C71.9G6

線維形成性結節性髄芽腫9471

神経節細胞腫94927

神経上皮腫950310

神経節膠腫950533

中枢神経細胞腫95063

異型奇形腫瘍/ﾗﾌ゙ ﾄ‘イト腫瘍95083

髄膜腫953010

ﾄﾗｲﾄﾝ腫瘍9561

形質細胞腫9731

骨髄腫97322

悪性奇形腫9080B3

奇形腫9080Cl8

神経節(神経)芽腫9490Bl

神経節神経腫9490Cl

神経鞘腫9560C5

びまん性大細胞型Bﾘﾝﾊﾟ腫96801

悪性細網症9719

悪性ﾘﾝ腫9590NI

病型不明（以下、再掲)124

視床下部腫瘍D43.2C2

脳腫瘍D43.27

脳腫瘍D43.2E43

頭蓋内腫瘍D48.91

病型不明C71，971

脊髄(C72.0,以下、再掲)86ノ

転移性腫瘍8000

癌80105

混合性カルチノイド8244

腎細胞癌8312

肉腫88002

脂肪肉腫88509

胎児性癌9070

血管芽腫9161

軟骨肉腫9220

神経外胚葉腫瘍9364

脊索腫9370

神経膠腫9380

上衣腫9391

星細胞腫9400

原形質性星細胞腫9410

毛様細胞性星細胞腫9421

線維形成性結節性髄芽腫9471

神経節細胞腫9492

中枢性神経細胞腫9506

髄膜腫9530

悪性ﾘﾝﾊﾟ腫9590N

骨髄腫9732

奇形腫9080C

悪性神経鞘腫9560B

神経鞘腫9560C

脊髄腫瘍D43.4

病型不明

視神経(C72.3,以下、再掲）

神経膠腫9380

星細胞腫9400

毛様細胞性星細胞腫9421

視神経膠腫C72.3

脳腫瘍D43.2E

病型不明

聴神経(C72.4,以下、再掲）

神経鞘腫9560C

嗅神経(C72.2,以下、再掲）

嗅覚神経芽腫9522

脳神経(C72.5,以下、再掲）

神経膠腫9380

上衣下膠腫9383

上衣腫9391

毛様細胞性星細胞腫9421

神経系(C72.9,以下、再掲）

胚細胞腫瘍9101

神経膠腫9380

神経膠腫C71.9A

脳腫瘍D43.2E

病型不明

附
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兇
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則
０
０
０
０
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２
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５
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５
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２
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５
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眼窩(C69.6,以下、再掲）

リンパ管腫症9174

病型不明

眼(C69.9,以下、再掲）

癌8010

肉腫8800

軟骨肉腫9220

神経外胚葉腫瘍9364

神経膠腫9380

髄芽腫9470

髄上皮腫9501

神経節膠腫9505

脳腫瘍D43.2E

病型不明

２
１
１
３
１
１
１
１
１
２
１
１
１
３

１

神経芽腫

神経芽腫

9500944

C74.967

小計1011人9.5%

悪性リンパ腫（以下、再掲)920人7.4%

脳腫瘍の10人を含めると930人7.4%)

悪性ﾘﾝパ腫、B細胞性9590B

lO9人、脳腫瘍の1人を含めるとllO人

悪性ﾘﾝ腫、T細胞性9590C74

悪性ﾘﾝ腫9590N

444人、脳腫瘍の6人を含めると450人

悪性ﾘﾝ腫C85.9B26

ﾎｼ゙ ｷﾝﾘﾝﾊ゚ 腫（ﾎｼ゙ ｷﾝ病)9650100

ホジキン病C81.94

ホシ'ｷﾝﾘﾝﾊﾟ腫､混合細胞型96527

ﾎｼ゙ ｷﾝﾘﾝﾊ゚ 腫結節性ﾘﾝﾊ゚ 球優勢型

96593

びまん性大細胞型Bﾘﾝﾊﾟ腫9680

l5人、脳腫瘍の1人を含めるとl6人

ハ・-ｷｯﾄﾘﾝﾊﾟ腫9687

47人、脳腫瘍の1人を含めると48人

ろ胞性リンパ腫9690

末梢T細胞ﾘﾝﾊﾟ腫9702

未分化大細胞型ﾘﾝﾊﾟ腫971419

悪性細網症9719

49人、脳腫瘍の1人を含めると50人

前駆T細胞性ﾘﾝﾊ゚ 芽球性ﾘﾝﾊ゚ 腫972914

組織球型細網肉腫C83.3Bl

リンパ肉腫C85.0

非ホジキンリンパ腫C85.9A5

組織球症（以下、再掲)491人3.9%

悪性組織球症975069

悪性組織球症C96.12

血球貧食ﾘﾝﾊﾟ組織球症9750BlO7

家族性赤血球貧食性細網症9750C15

ﾗﾝｹ'ﾙﾊﾝｽ細胞組織球症9751245

好酸球性肉芽腫975235

ﾊﾝﾄﾞｼｭﾗｰ･ｸﾘｽﾁｬﾝ病97533

ﾚｯﾃﾗｰ･ｼﾞｰﾌﾟ病975414

病型不明

骨肉腫

骨肉腫

9180399

C41.9A13

小計412人3.3%

ユーイング肉腫

ユーイング肉腫

9260163

C41.9B2

小計165人1.3％網膜芽細胞腫

網膜芽細胞腫

9510491

C69.2A32

小計523人4.2％ その他骨、関節の悪性新生物(C41)

（以下、再掲）

癌8010

肉腫8800

未分化肉腫8805

線維肉腫8810

筋線維性線維腫症8824

滑膜肉腫9040

卵黄嚢腫9071

％ｌ●０人
１
３
２
１
１
１
１

５１

その他目､及び付属器の悪性新生物

（以下、再掲）

結膜(C69.0,以下、再掲）

その他の悪性腫瘍C80C

網膜(C69.2,以下、再掲）

精細胞腫9061

病型不明

18人0.1%

1

1

2

1

1

－18－



奇形腫

血管内皮腫

骨膜性骨肉腫

軟骨肉腫

脊索腫

卵黄嚢癌C76.3A

舌(CO2、以下、再掲）

癌8010

血管肉腫9120

胞巣状軟部肉腫9581

口腔(CO6，以下、再掲）

癌8010

腺嚢胞癌8200

悪性奇形腫9080B

病型不明

耳下腺、顎下腺(CO8，以下、再撹

癌8010

粘液類上皮癌8430

腺房癌8550

紡錘形肉腫8801

卵黄嚢腫9071

咽頭(ClO，以下、再掲）

癌8010

低分化癌8020

未分化癌8021

扁平上皮癌8070

リンパ上皮癌8082

癌肉腫8980

滑膜肉腫9040

神経芽腫9500

悪性奇形腫9080B

神経鞘腫9560C

病型不明

上咽頭(Cll，以下、再掲）

病型不明

R(Cl6，以下、再掲）

癌8010

腺癌8140

腺扁平上皮癌8560

平滑筋肉腫8890

冑腸間質肉腫8936

病型不明

小腸(Cl7.l,以下、再掲）

未分化癌8021

上衣腫9391

星細胞腫9400

髄芽腫9470

結腸(CI8，以下、再掲）

9080C

9130

9193

9220

9370

ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ

’
３
１
１
１
４
１
１
１
１
８
２
１
３
１
１
２
６
１
２
５
２
１
１
１
１
１
１
１
１
７
１
１
１
１
２
１
５
１
１
１
２
１

２

１

ウィルムス腫瘍

ウィルムス腫瘍

8960A266

C64A7

小計273人2.2％

その他腎、尿路系の悪性新生物

（以下、再掲）

腎臓(C64,以下、再掲）

癌8010

腺癌8140

腎悪性腫瘍C64D

腎細胞癌8312

腎細胞癌C64B

腎細胞癌､穎粒細胞型8320

悪性褐色細胞腫8700

平滑筋肉腫8890

悪性ﾗﾌﾞﾄﾞｲﾄ'腫瘍8963

腎明細胞肉腫8964

髄芽腫9470

褐色細胞腫8700N

先天性腎間葉芽腫8960B

神経節(神経）芽腫9490B

病型不明

膀胱(C67,以下、再掲)l

乳頭状髄膜腫9538

以下、再掲）

38人0.3％

37

1

1

1

14

1

1

1

1

1

9

1

1

2

1

1

1

横紋筋肉腫（以下、再掲）

横紋筋肉腫8900

横紋筋肉腫C49.9A

横紋筋肉腫、多形型8901

横紋筋肉腫、胎芽型8910

横紋筋肉腫、紡錘形細胞8912

横紋筋肉腫、胞巣型8920

289人2.3％

238

l5

1

l6

1

18

口腔、消化器の悪性新生物

（以下、再掲）

口唇(COO、以下、再掲）

毛様細胞性星細胞腫9421

327人2.6％

2

1
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卵黄嚢腫9071

軟骨肉腫9220

内耳(C30.l,以下、再掲）

神経節膠腫9505

副鼻腔、上顎洞(C31,以下、再掲）

癌

腺癌

家族性大腸ﾎ゚ ﾘﾎ゚ ｼーｽ

絨毛状腺癌

病型不明

直腸(C20,以下、再掲）

癌

腺癌

卵黄嚢腫

病型不明

肛門(C21,以下、再掲）

筋線維性線維腫症

肝臓(C22,以下､再掲）

癌

肝芽腫

肝芽腫

肝細胞癌

肝細胞癌、線維層板状

肉腫

未分化肉腫

肝肉腫

悪性ラブドイド腫瘍

肺芽腫

胎児肉腫

胚腫

胚細胞腫瘍

悪性奇形腫

胆管(C24,以下、再掲）

胆管癌

充実性偽乳頭状癌

膵臓(C25,以下、再掲）

癌

膵ラ氏島癌

神経内分泌癌

充実性偽乳頭状癌

膵芽腫

末梢性神経外胚葉腫瘍

病型不明

8010

8140

8220

8262

２
１
６
１
１
５
１
２
１
１

ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
６
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
５
１
１
２
１
３
２
２
３
１
１
１
１
２
３
１
１
１
２
１
１
４
１
３
５
１
２
１
１
１
２
２

２

１

１

未分化癌8021

線維肉腫8810

歯原性腫瘍9270

脊索腫9370

悪性奇形腫9080B

病型不明

喉頭癌(C32,以下、再掲）

癌8010

未分化癌8021

扁平上皮癌8070

胞巣状軟部肉腫9581

気管支、肺(C34,以下、再掲）

癌8010

腺癌8140

肺胞癌8251

粘液類上皮癌8430

扁平上皮化生を伴う腺癌8570

類上皮肉腫8804

ラブドイド腫瘍8963

肺芽腫8972

胸腺(C37,以下、再掲）

悪性カルチノイド8240

卵黄嚢腫9071

奇形種9080C

前縦隔(C38.l,以下、再掲）

精細胞腫9061

胚細胞腫瘍9101

後縦隔(C38.2,以下、再掲）

胚細胞腫瘍9101

神経節(神経)芽腫9490B

縦隔(C38.3,以下、再掲）

癌8010

未分化胚細胞腫9060

精細胞腫9061

卵黄嚢腫9071

奇形種9080

混合型胚細胞腫瘍9085

胚細胞腫瘍9101

8010

8140

9071

8824 ’
６
２
１
０
７
１
１
５
１
１
２
１
２
１
１
２
１
１
１
２
１
１
７
８
１
１

３
０
１
２

２
２

8010

8970

C22.2

8170

8171

8800

8805

C22.4

8963

8972

8991

9064

9101

9080B

8160

8452

8010

8150

8246

8452

8971

9364

呼吸器、縦隔の悪性新生物

（以下、再掲）

鼻腔(C30.0,以下、再掲）

線維肉腫8810

64人0.5％

3

1
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リンパ管腫9174

神経膠腫9380

神経節細胞腫9492

神経節(神経)芽腫9490B

胸膜(C38.4,以下、再掲）

胸膜肺芽腫8973

悪性中皮腫9050

胎児性癌9070

卵黄嚢腫9071

奇形種の悪性転化9084

間葉性軟骨肉腫9240

神経節細胞腫9492

悪性穎粒細胞腫9580

奇形腫9080C

神経節(神経)芽腫9490B

皮下組織、血管(C49,以下、再掲）

１
１
１
２
２
１
１

８

１
２
１
１
１
１
１
２
１
２
１
１
１
６
１
１
１
３
１
１

悪性黒色腫 872012人0.1%

線維肉腫8810

線維粘液肉腫8811

乳児性線維肉腫8814

筋肉腫8895

滑膜肉腫9040

血管肉腫9120

髄膜腫9530

胞巣状軟部肉腫9581

病型不明

乳房(C50,以下、再掲）

肉腫8800

その他皮膚、末梢神経、乳腺等の悪性舟

（以下、再掲）67‘

皮膚(C44,以下、再掲)4

悪性線維組織球症88302

皮膚付属器癌83901

病型不明

末梢神経(C47,以下、再掲)12

胚腫90642

末梢性神経外胚葉腫瘍9364

神経膠腫93803

退形成性上衣腫9392

テント上・脊髄原始神経外胚葉腫瘍

乳腺等の悪性新生物

再掲）67人0.5%

生殖器の悪性新生物

（以下、再掲）

外陰(C51,以下、再掲）

卵黄嚢腫9071

絨毛上皮癌を伴う混合型9101

膣(C52,以下、再掲）

内膜様癌8380

卵黄嚢腫9071

卵巣(C56,以下、再掲）

癌8010

腺癌8140

乳頭状腺癌8260

漿液性嚢胞腺癌8440

粘液嚢胞腺癌8470

髄様癌8510

悪性穎粒膜細胞腫8620

悪性セルトリ細胞腫8640

線維肉腫8810

胃腸間膜肉腫8936

肝芽腫8970

肺芽腫8972

未分化胚細胞腫9060

％８●１人
２
１
１
４
１
３
３
１
１
１
２
１
１
１
１
１
１
１
１
”

６

５
１

２

１

２9473

悪性神経鞘腫9560B

神経鞘腫9560C

後腹膜(C48.0,以下、再掲）

線維肉腫8810

筋肉腫8895

未分化胚細胞腫9060

胎児性癌9070

奇形種の悪性転化9084

胚細胞腫瘍9101

神経節細胞腫9492

褐色細胞腫8700N

悪性奇形腫9080B

奇形種9080C

神経節(神経)芽腫9490B

悪性神経鞘腫9560B

脚漠(C48.l,以下、再掲）

癌8010

悪性カルチノイド8240

悪性褐色細胞腫8700

筋肉腫8895

1

2

2

l7

1

1

1

1

1

1

2

1

2

2

1

2

l5

1

1

1

1
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髄様癌8510

副腎(C74,以下、再掲）

腺癌8140

副腎皮質癌8370

線維肉腫8810

神経節細胞腫9492

褐色細胞腫8700N

神経節(神経)芽腫9490B

病型不明

交換神経節(C75.5,以下、再掲）

神経鞘腫9560C

卵黄嚢腫9071

混合型胚細胞腫瘍9085

胚細胞腫瘍9101

神経外胚葉腫瘍9364

悪性奇形腫9080B

奇形腫9080C

卵巣悪性腫瘍C56C

病型不明

卵管及び付属器(C57.0,以下再タ

未分化胚細胞腫9060

女性生殖器(C57.9,以下再掲）

未分化胚細胞腫9060

卵黄嚢腫9071

卵巣悪性腫瘍C56C

卵膜(C58,以下再掲）

卵黄嚢腫9071

精巣(C62,以下、再掲）

癌8010

未分化胚細胞腫9060

精細胞腫9061

胎児性癌9070

卵黄嚢腫9071

絨毛癌9100

胚細胞腫瘍9101

悪性奇形腫9080B

奇形腫9080C

その他の悪性腫瘍C80C

病型不明

精巣上体(C63,以下、再掲）

癌8010

神経膠腫9380

病型不明

２
４
０
１
３
２
７
４
２
２
４
１
２
１
１
１
７
３
４
４
７
５
１
３
１
３
１
５
３
１
１
１

３
１
２
２
５
２

３
７
１
１
１
１
９
２
２
１
１

２
１

以下再掲）

ｊ

Ｂ
Ｃ
Ｃ
Ｆ
掲
０

０
７
０
０
０
３
３
４
１
１
０
０
４
４
０
０
１
０
０
５
０
０
０
０

ｊ
的
叫
侃
帥
別
別
鮠
肪
伽
川
岨
旧
Ⅳ
洲
諏
洲
洲
柵
獅
別
別
冊
冊
別
別
再
別

物
掲
８
８
８
８
８
８
８
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
９
Ｃ
、
８

棚
醐
禧
繩
瘍
鵬
肝

細
腫
性

噸
浪
以
膜
腫
ド
瘍
鞘
６

粒
腫
肉
イ
症
腫
経
腫
Ⅳ

位
似
川
癌
癌
穎
肉
維
ド

瘍
腫
腫
葉
腫
神
腫
肉
く

部
Ⅳ
胞
胞
性
腫
維
線
ブ
腫
腫
腫
皮
管
胚
腫
腫
膠
梢
形
腫
の
明
郭
腫

の
く
細
細
悪
肉
線
性
ラ
嚢
胞
肉
内
パ
外
腫
膠
腫
胞
腫
節
末
奇
種
鞘
他
不
胸
肉

他
部
底
底
部
部
部
膜
性
腫
黄
細
管
管
ン
経
索
経
衣
細
芽
経
性
性
形
経
の
型
、
維

の
頚
基
基
頭
頚
頸
筋
悪
胚
卵
胚
血
血
リ
神
脊
神
上
星
髄
神
悪
悪
奇
神
そ
病
部
線

そ
頭

胸

188人1.5%

９
１
１
１
４
１
１
１
１
１
１
１
１
１
２
２
２
１
２
３
１
１
１
２
１
１
４
１
２

３
１０

０
０
０
０
０

１
３
５
４
６
３
０

物
帥
Ⅳ
別
別
馳
囲
朋

峰
勧
醐

悪
再
、
》
帆
》
癌
癌

分
Ⅳ
癌
癌
腺
腺
癌

内
く
腺
状
状
状
内

他
腺
状
頭
癌
頭
胞
管

の
状
癌
甲
乳
腺
乳
濾
乳

そ
甲

105人0.8%

77

23

6

29

1

10

4

1
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ｊ

Ｂ
Ｂ
Ｂ
Ｃ

ｊ

Ｏ６

開
朋
仙
洲
別
刷
開
帥
再
叩
Ⅷ
Ⅲ
Ⅲ
洲
朏
洲
Ⅲ
郷
州
川
川
川
州
剛
州
州
州
朏
州
Ⅷ
Ⅷ
州
蠅
川
部
醐
川
川
側
馴
川

Ｆ
掲
０
２
０
１
４
０
０
０
０
０
０
１
０
０
０
１
０
２
０
０
２
０
０
０
０

２
０
０
４
３
０
１

８
８
９
９
９
９
９
０

腫

下
聡
祇
胞

瘍

瘍

以
細
腫
仙
以

腫

性
２
腫
、
３
性
腫
形

腫
鞘
芽
陰
６
円

瘍
鞘
腫
６
腫
球
ｊ
腫

腫
腫
経
肉
腫
Ⅳ
肉
織
胞
腫
経
会
佃
小

肉
腫
葉
腫
神
部
肉
く
瘍
胞
腫
組
腫
細
瘍
腫
胞
神
種
柵
鞘
、
腫
性

維
葉
腫
胚
皮
梢
軟
の
明
壁
腫
細
肉
腫
維
葉
腫
胚
腫
腎
腫
細
梢
形
く
経
腫
明
盤
肉
成
腫

線
間
肉
外
上
末
状
他
不
腹
体
形
皮
肉
線
腫
間
肉
化
胞
中
腫
膠
腫
腫
節
腫
末
腫
奇
節
神
鞘
不
骨
皮
形
肉

膚
性
膜
経
経
性
巣
の
型
、
垂
腫
錘
上
維
性
芽
性
膜
分
細
性
索
経
衣
芽
経
膜
性
髄
性
経
性
経
型
、
腫
上
維
維

皮
悪
滑
神
神
悪
胞
そ
病
部
癌
下
肉
紡
類
線
悪
肝
悪
滑
未
胚
悪
脊
神
上
膠
神
髄
悪
骨
悪
神
悪
神
病
部
癌
肉
類
線
線

腹

啓

ｊ

掲
Ｇ
Ｆ
ｊ
Ｆ

Ｏ
Ｏ
４
１
１
１
０
１
冊
佃
伽
冊
再
０
４
０
．
２
０
．
４
０
１
掲
３
０
０
１
２
２
０
０
０
９
０
０
４
３
０
０
０

９

９

８
０
０
０
１
１
２
５
０
０
０
４
、
別
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別
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鯛
叫
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叫
塊
冊
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岨
別
別
腿
開
開
Ｗ
鮒
叫
棚
Ⅲ
喝
Ⅳ
Ⅲ
別
犯
別

５
４
４
７
０
６
２
８
１
８
８
９

８
９
９
９
９
９
９
９
８
９
９
９
下
８
８
８
Ｃ
８
９
Ｃ
９
９
９
８
８
８
８
８
８
８
８
９
Ｃ
９
９
９
９
９
９
９

以
下

瘍

以

腫

４腫
６
５

性

腫
腫
芽
切
腫
６
症
鞘

胞
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〕
く
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切
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腫
腫
腫
腫
症
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鯏
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管
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骨
腫
腫
梢

細
瘍
肉
腫
部
く
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維
肉
肉
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腫
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症
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胞
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肉
状
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奇
腫
節
不
手
皮
肉
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線
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不
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肉
性
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脂
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腫
肉
肉
肉
血
パ
性
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肉
末

肪
膜
分
黄
細
管
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皮
性
形
経
型
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腫
上
維
維
膚
膜
膜
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型
、
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腫
維
襲
膚
液
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肉
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膜
管
性
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線
線
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滑
明
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類
肉
線
侵
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粘
肝
癌
滑
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血
悪
リ
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軟
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上
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２
２
１
９
２
１
１
１
１
９
５
１
２
５
３
３
１
１
１
７
１
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２
２
１
７
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２
２
１
１
１
２
１
４
２
１
１
１
１
１
１
１

２

２

ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
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６
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１
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悪性線維組織球腫

皮膚線維肉腫

粘液肉腫

脂肪肉腫

脂肪芽細胞症

筋肉腫

腺肉腫

胃腸間質肉腫

悪性ﾗﾌ゙ ﾄ゙ ｲﾄ゙ 腫瘍

滑膜肉腫

明細胞肉腫

未分化胚細胞腫

胚腫

胎児性癌

卵黄褒腫

奇形腫の悪性転化

混合型胚細胞腫瘍

絨毛癌

胚細胞腫瘍

血管肉腫

血管内皮腫

悪性血管外皮腫

血管芽腫

悪性リンパ管腫

リンパ管腫症

血管拡張性骨肉腫

骨膜性骨肉腫

軟骨肉腫

悪性歯原性腫瘍

エナメル上皮線維肉腫

胞巣状軟部肉腫9581

視神経膠腫C72.3

背部(C76.7,以下、再掲）

線維肉腫8810

血管平滑筋肉腫8894

脂肪肉腫C49.9C

リンパ節(C77,以下、再掲）

上衣腫9391

病型不明

１
１
３
１
１
１
３
１
２

8830

8832

8840

8850

8881

8895

8933

8936

8963

9040

9044

9060

9064

9070

9071

9084

9085

9100

9101

9120

9130

9150

9161

9170

9174

9183

9193

9220

9270

9330

２
１
１
５
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８
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２
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上
乳
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総
腺
乳
粘
乳
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粘
粘
印
乳
嚢
髄
腺
腺
腺
悪
悪
巨
肉
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類
線
線
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腹

449人3.6％

’

２
１
２
５
２
１
１
１
１
１
１
１
１
１
１
１
１
３
１
１
１
１
２
０
１
２
２
１
１
３

２

１

１
１

黒色細胞性神経外胚葉性腫瘍9363

神経外胚葉腫瘍9364

脊索腫9370

髄筋芽腫9472

中枢性原始神経外胚葉腫瘍9473

神経節細胞腫9492

神経節細胞腫D36.1B

神経上皮腫9503

神経星細胞腫9505

中枢性神経細胞腫9506

異形奇形腫瘍9508

悪性末梢神経鞘性腫瘍9540

トライトン腫瘍9561
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胞巣状軟部肉腫

上皮内癌

悪性奇形腫

奇形腫

神経節(神経)芽腫

悪性神経鞘腫

神経鞘腫

神経鞘腫

その他の芽腫

その他の肉腫

その他の悪性腫瘍

悪性新生物

不明

症候群での登録は1．7％→2.4％と増加した。

以上の結果より、登録内容が以前より正確に

なったと期待される。

9581

8010B

9080B

9080C

9490B

C47､9

9560C

D36.lA

C80D

C80F

C80C

C80

％２●０

４
１
１
２
４
１
１
１
１
１
４
１
０

２
２

２

２

表3，慢性腎疾患

ChronicRenalDiseases

（合計7,113人）

（新規診断l,289人、継続5,604人、

転入34人、再開lOl人、無記入85人）

(男子4,126人､女子2,864人、無記入123人）

（国の小慢事業6,907人、県単独事業206人）

疾患名ICD10人数(人）

Goodpasture症候群M31.02

急速進行性糸球体腎炎NOl.947

慢性腎炎症候群(以下、再掲）27

慢性糸球体腎炎NO3.924

慢性増殖性糸球体腎炎3

硬化性糸球体腎炎NO5.92

ネフローゼ症候群NO4等2036

（以下、再掲）

微小変化型NO4.0135

先天性NO4.9838

ステロイド抵抗性NO4.0B170

遺伝性腎炎NO7.9等l65

Alport症候群(再掲)Q87.8872

二次性腎炎（以下、再掲)2011

IgA腎症NO2.8A1467

IgM腎症NO2.8B8

紫斑病性腎炎D69.OB536

メサンギウム増殖性腎炎

NO5.3255

びまん性(再掲)NO5.3A61

巣状(再掲)NO5.3B7

巣状糸球体硬化症NO5.lA295

巣状糸球体腎炎NO5.lB7

膜性増殖性糸球体腎炎NO5.5239

膜性腎症NO5.2414

先天性腎奇形(以下、再掲）404

多発性嚢胞腎Q61.363

腎嚢胞Q61.010

異形成腎Q61.448

両側性多房性嚢胞異形成腎Q61.4B2

％

0.0

0.7

0．4

0.3

0．0

0.0

28.6

3，慢性腎疾患

「慢性腎疾患」に関する集計結果を表3に

示す。

10年度の登録人数9,796人、11年度10,243

人、12年度10,265人、13年度10,294人、14

年度9,600人、15年度10,826人、16年度

8,978人、17年度8,540人に比べて、18年度

は7,113人とやや減少した。17年度以降は入

通院とも対象になり、疾患ごとに対象基準を

決めて、対象患児の重点化を図ったため、全

国レベルでの対象者数は、若干減少したと考

えられる。

県単での登録は16年度の1,094人、17年度

548人から18年度206人と減少し、今後は全

国的に統一された基準での登録が期待される。

登録人数順に、ネフローゼ症候群28．6％、

IgA腎症20.6%、紫斑病性腎炎7.5%、水腎

症6．4％、膜性腎症5．8％、巣状糸球体硬化症

4.1%、膜性増殖性糸球体腎炎3.4%、メサン

ギウム増殖性腎炎3．6％であった。

16年度と比較して17年度に登録割合が増加

した病理診断名のIgA腎症はさらにl9.3%

(17年度）→20.6%(18年度）、膜性腎症は

5.7％→5.8％、巣状糸球体硬化症2.9％→4.1

％、膜性増殖性糸球体腎炎2．9％→3.4％、メ

サンギウム増殖性腎炎2．6％→3.6％と増加傾

向が認められ、逆に慢性糸球体腎炎は1.1%-

0.3％、慢性間質性腎炎0.7%→0.5%とさらに

減少していた。ステロイド抵抗性ネフローゼ

1.9

0.5

2.4

2．3

1.0

28.3

20．6

0．1

7．5

3.6

0.9

0.1

4.l

0.l

3.4

5.8

5.7

0.9

0.1

0.7

0.0
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法を行う場合」も対象になり、今後は対象者

数の回復が見込まれていたが5)、さらに減少

した。

県単独事業での登録はl6年度の847人から

17年度は32人、l8年度は21人へ減少し、今

後は全国的に統一された基準での登録が期待

される。

l7年度新規対象疾患は17年度からl8年度

にかけて慢性肺疾患296人→440人、気管狭竿

220人→312人、中枢性低換気症候群79→89

人等と増加した。

腎低形成Q60.5A

腎無形成Q60.2

家族性若年性ﾈﾌﾛﾝろうN25.8D

Gitelman症候群N25.8F

尿路の奇形等Q62.8

腎の奇形等Q63.9

Potter症候群Q60.6

Nail-Patella症候群Q87.2B

慢性間質性腎炎N11.9

慢性腎孟腎炎N11.9B

閉塞性腎症(以下、再掲）

水腎症N13.3

水尿管症N13.4

巨大水尿管症Q62.2

尿路閉塞性腎機能障害N11.1

腎尿路結石症N20.9等

腎結石(再掲)N20.0

腎動脈狭窄170.1

腎血管性高血圧115.0

Bartter症候群E26.8

慢性腎不全N18.9

萎縮腎N26

腎尿細管性ｱｼﾄ゙ ｼーｽN25.8

移植腎N18.0

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

2．1

0．2

0．2

0．2

1.0

0．2

0．0

0．0

0．5

1．5

7．2

6．4

0．4

0.1

0．3

0．1

0．0

0.1

1.1

0．9

4．1

0．5

0．9

0．0

0．0

９
１
Ⅳ
旧
禰
叫
ｌ
ｌ
洲
的
Ⅲ
開
洲
５
昭
６
３
４
１
７
妬
開
聞
３
１

４
１
８
６
２

１

１
５
４

気管狭窄

表4，慢性呼吸器疾患

ChronicRespiratoryDiseases

（合計1,632人）

（新規診断635人、継続944人、

転入9人、再開20人、無記入24人）

（男子894人、女子707人、無記入31人）

(国の小慢事業l,611人、県単独事業21人）

疾患名ICD10人数(人)%

気管支喘息J45.965840.3

気管支拡張症J47513.l

先天性気管支拡張症Q33.410．1

気管狭窄J98.031219.l

肺へモジデローシスE83.lB442.7

慢性肺疾患P27.944027.0

中枢性低換気症候群G47.3B等895.5

先天性中枢性低換気症候群（再掲）

G47.3A754.6

CysticFibrosisE84､990．6

Kartagener症候群Q89.3100．6

線毛機能不全症候群Q89.8181.l

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)00.0

4，慢性呼吸器疾患

「慢性呼吸器疾患」「慢性呼吸器疾患」に関する集計結果を表

4に示す。

法制化前の「ぜんそく」の登録人数は、県

単の増加に伴って、lO年度は8,396人、ll年

度8,924人、l2年度ll,934人と増加したが、

その後、新しいガイドラインの普及等により、

13年度は9,902人、l4年度5,817人、l5年度

5,326人、16年度5,276人と減少に転じた。

近年の治療の向上に伴う登録数の減少と考え

られる。

17，18年度の「慢性呼吸器疾患」の登録人

数は各々 l,605人、l,632人、そして気管支喘

息は各々853人、658人であった。気管支喘息

の対象基準が厳しくなったため、全国レベル

での登録は16年度までの1割近くまで激減し

た。18年度は「概ねlか月以上の長期入院療

5，慢性心疾患

「慢性心疾患」に関する集計結果を表5に

示す。

lO年度の登録人数はl5,333人、ll年度ll,

717人、12年度l2,096人、13年度8,617ノ717人、12年度l2,096人、13年度8,617人、

l4年度l2,049人、l5年度l6,558人、16年度

ll,575人、17年度13,730人、18年度12,055

人であった。

－26－



県単独事業での登録は16年度の1,823人か

ら17年度898人、18年度303人へと減少し、

今後は全国的に統一された基準での登録が期

待される。

登録割合が多い順に、心室中隔欠損症14.9

％、Fallot四徴症14.2%、完全大血管転位症

5.8％、心内膜症欠損5．4％、両大血管右室起

始症5.8％、単心室4.8％、肺動脈閉鎖症4.2

％、肺動脈狭窄症3．0％、大動脈狭窄症3．2％、

大動脈縮窄症2．8％、心房中隔欠損症2.6％、

心筋症3.1%であった。17年度と同様、比較

的重症なチアノーゼ性疾患が増加し、比較的

軽症な疾患が減少していた。17年度以降は入

通院とも対象になり、疾患ごとに対象基準を

決めて、対象患児の重点化を図ったため、重

症患児が増加したと推測される。小慢事業の

主旨に沿った登録患児の増減と考えられる。

川崎病は膠原病のみの登録となり、16年度

→17年度→18年度に、冠動脈瘤5.6%→1.0%

→0.5％、冠動脈拡張症2．2％→0．2％→0.1%

と激減した。

調律異常(859人）

房室ブロック(以下、再掲）

MobitzⅡ型ﾌ゙ ロックI44.lB

完全房室ブロックI44.2

高度房室ブロックI44.2A

左脚ブロックI44.7

WPW症候群I45.6A

房室解離I45.8

完全心ブロック(以下、再掲）

ﾛﾏﾉ･ﾜﾙﾄ゙ 症候群I45.9B

Adams-Stokes発作I45.9C

QT延長症候群I45.9D

心室性期外収縮I49.3

上室性頻拍I47.l等

（以下、再掲）

発作性上室性頻拍I47.lA

非発作性上室性頻拍I47.lB

多源性心房性頻拍I47.lC

房室結節性異所性頻拍I47.lD

心室性頻拍I47.2等

（以下、再掲）

発作性心室性頻拍I47.2A

非発作性心室性頻拍I47.2B

詳細不明な頻拍I47.9等

（以下、再掲）

発作性頻拍I47.9A

非発作性頻拍I47.9B

心房細動I48

心房粗動I48.OB

心室粗･細動I49.0

洞不全症候群I49.5

頓
６
洲
Ⅲ
２
沼
３
川
７
４
兜
朋
別

１
１

２

１

１

1．2

0．0

l.l

0．1

0．0

0．6

0．0

l.7

0．1

0．0

1．6

0．6

1．2

７
７
４
２
咽

０

１

１ 0．9

0.1

0.0

0.0

0．9

表5，慢性心疾患

ChronicHeartDiseases

（合計l2,055人）

（新規診断2,807人、継続8,822人、

転入llO人、再開167人、無記入l49人）

(男子6,490人､女子5,255人、無記入310人）

(国の小慢事業ll,752人、県単独事業303人）

Ⅳ
２
〃

0.1

0.0

0．2

０
２
２
２
５
６

２

１
４

0.2

0.0

0.0

0.1

0.0

0.4

疾患名ICDIO人数(人）

心筋症(371人）

心筋症(以下、再掲)142.9等371

特発性拡張型心筋症142.059

（特定疾患対象）

肥大型閉塞性心筋症9

（特発性)肥大型心筋症142.2185

心内膜心筋線維症142.34

心内膜線維弾性症142.417

特発性拘束型心筋症142.516

不整脈原性右室心筋症142.9Al

拡張相肥大型心筋症142.9F12

ミトコンドリア心筋症142.9Cl

％

１
５

●３
１ 先天性心疾患等(10,289人）

心房中隔欠損症Q21.l313

心内膜床欠損Q21.2等650

（以下、再掲）

不完全型心内膜床欠損Q21.2A30

完全型心内膜床欠損Q21.2B245

単心房Q20.860

心室中隔欠損症Q21.01795

単心室Q20.4584

動脈管開存症Q25.0179

2.6

5．40．1

l.5

0．0

0.1

0.l

0.0

0.l

0.0

0．2

2．0

0．5

14．9

4．8

1.5
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脈
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淘
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動
動
心
動
動
動
ｒ
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正
大
舛
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僧
大
大
大
左
大
大
大
荊
完
修
両
両

大動脈肺動脈中隔欠損症

Q21.4

冠動脈異常Q24.5等

（以下、再掲）

左冠動脈肺動脈起始症Q24.5A

右冠動脈肺動脈起始症Q24.5B

冠動静脈瘻Q24.5D

冠動脈瘻Q24.5E

大動脈奇形(以下、再掲)Q25.4等

１
２
●
●

０
３0．1

0．7

10

79

2.0

0.1

0.2

0.7

0.0

1.5

0.1

2.8

1.0

0.1

5.8

1.8

5.8

0.0

0.1

0．2

0.0

0.l

0.1

0.3

0.0

0.1

0.0

0.l

0．0

羽
４
胴
陥
塊
５
８
３
燗
１

血管輪Q25.4C

大動脈瘤Q25.4E

重複大動脈弓Q25.4F

Valsalva洞動脈瘤Q25.4H

大動脈憩室Q25.4D

部分的肺静脈還流異常症

Q26.3

シミター症候群Q26.8C

総肺静脈還流異常症Q26.2

肺静脈還流異常Q26.4

三心房心Q24.2

三尖弁閉鎖症Q22.4

三尖弁狭窄症Q22.4B

ｴﾌﾞｽﾀｲﾝ奇形Q22.5

右心室低形成症Q22.6

三尖弁閉鎖不全IO7.l

肺動脈弁閉鎖症Q22.0

肺動脈弁閉鎖不全症Q22.2

肺動脈閉鎖症Q25.5

肺動脈狭窄症Q25.6等

（以下、再掲）

肺動脈弁狭窄症I37.0

肺動脈弁下狭窄症Q24.3

肺動脈弁異形成Q22.3

先天性肺動脈弁欠損Q22.3A

肺動脈形成不全Q25.7

Fallot四徴症Q21.3

右室二腔症Q21.0B

右胸心Q24.0

総動脈幹遺残症Q20.0

僧帽弁閉鎖症Q23.2

僧帽弁狭窄症IO5.0

僧帽弁上狭窄症IO5.OA

僧帽弁閉鎖不全症I34.0

0.1

0.0

l.4

0.0

0.1

2.4

0.2

l.0

0.1

0.3

0.8

0.1

4.2

3．0

15

1

174

1

7

291

21

120

15

31

102

12

511

359

その他(531人）

無脾症Q89.0

多脾症候群Q89.OA

小児原発性肺高血圧症I27.0

慢性肺性心I27.9

(体)動静脈ろうQ27.3

体静脈異常還流症Q27.8A

0.9

0.3

0．7

0．6

0.0

0.0

皿
鮒
朋
祁
５
１

心臓腫瘍(粘液腫､横紋筋腫､脂肪腫､線維腫）

（以下、再掲)D48.7等l90.l

心臓横紋筋腫Dl5.lA20.0

心臓粘液腫D15.lClO.0

慢性心膜炎I31.950.0

収縮性心外膜炎I31.120.0

慢性心筋炎I51.4280．2

先天性心膜欠損症Q24.8ElO.0

慢性心不全I50.9520.4

心筋炎後の心肥大I51.7210.2

川崎病M30.330.0

冠動脈瘤I25.4580.5

冠動脈拡張症Q24.5F70.l

冠動脈狭窄症Q24.5G90.l

狭心症I20.930.0

心筋梗塞I21.950.0

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等）50．0

９
６
１
２
８
冊
９
０
７
８
４
１
９

９
１
７
３
８
３
４
３

１

２

１

1．7

0.0

0.0

0．0

0.l

14．2

0．1

0．2

0．7

0.3

0.4

0.0

2．0
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E23.0ElO357

ﾌﾟﾛﾗｸﾁﾝ欠乏症E23.0F4

下垂体性尿崩症E23.2376

腎性尿崩症N25.1118

下垂体性巨人症E22.06

高ﾌﾟﾛﾗｸﾁﾝ血症E22.1

クッシング病E24.09

抗利尿ﾎﾙﾓﾝ分泌異常症候群

E22.23

異所性甲状腺刺激ホルモン産生腫瘍

E34.2Bl

39.4

0.0

1．4

0．4

0．0

0.0

0.0

6，内分泌疾患

「内分泌疾患」に関する集計結果を表6に

示す。

l8年度の登録人数は26,311人であり、ll

年度29,178人、12年度30,690人、13年度

31,640人、l4年度30,583人、l5年度29,987

人、l6年度28,540人、l7年度30,009人であ

り、報告された実施主体数を考慮すれば、年

度ごとの差、また疾患ごとの登録割合の差は

少なかった。

登録人数が多い順に、成長ホルモン分泌不

全性低身長症39．4％、先天性甲状腺機能低下

症20.9%、甲状腺機能冗進症ll.7%、ターナ

ー症候群3．9％、先天性副腎過形成3．7％、慢

性甲状腺炎3．5％、思春期早発症3.0%、中枢

性思春期早発症3.0%であり、これらの8疾患

で内分泌疾患の89.1%を占めていた。

l6年度からl8年度まで登録割合に大きな変

化は見られなかったが、不明確な疾患名が整

理され、細分類された疾患名での登録が多く

なった。例えば、l6年度→17年度→l8年度に

詳細不明の甲状腺機能低下症は6．3％→0.6％

→0.2%に、詳細不明の先天性副腎過形成症は、

2.9％→0.4％→0.3％に著減した。登録内容が

以前より正確になったと期待される。

0.0

0.0

甲状腺疾患(9628人）

甲状腺機能低下症EO3.9等556121.l

(EO3.9Bの5人、EO3.9Cのl8人含）

（以下、再掲）

クレチン症EO3.lA548920.9

先天性甲状腺ﾎﾙﾓﾝ不応症

EO3.lB70.0

処置後甲状腺機能低下症EO3.2510.2

慢性甲状腺炎EO6.39193.5

甲状腺機能冗進症EO5.0306811.7

単純甲状腺腫EO4.0130.0

腺腫様甲状腺腫EO4.8160.l

副甲状腺疾患(404人）

特発性副甲状腺機能低下症

E20.02110．8

先天性副甲状腺欠損症E20.9130.0

仮性副甲状腺機能低下症

E20.11550．6

原発性副甲状腺機能冗進症

E21.060.0

特発性副甲状腺機能冗進症

E21.3140．1

処置後副甲状腺機能低下症

E89.240．0

副甲状腺形成不全Q89.2B10.0

表6，内分泌疾患EndocrineDiseases

（合計26,311人）

（新規診断3,600人、継続22,158人、

転入234人、再開l47人、無記入l72人）

(男ll,908人、女l4,014人、無記入389人）

(国の小慢事業26,266人、県単独事業45人）

疾患名ICD10人数(人)%

視床下部・下垂体疾患(11445人）

下垂体機能低下症E23.010.0

下垂体機能低下症E23.OA4821．8

ｺﾞﾅﾄﾞﾄﾛﾋﾟﾝ欠乏症E23.OB440．2

副腎皮質刺激ﾎﾙﾓﾝ欠乏症

E23.OCl20.0

甲状腺刺激ﾎﾙﾓﾝ欠乏症E23.OD310.l

成長ホルモン分泌不全性低身長症

副腎疾患(1322人）

ｱｼ'ソン病E27.l

慢性副腎不全E27.lA

副腎皮質刺激ﾎﾙﾓﾝ不応症E27.lB

１
１
５

３
４

0.l

0.0

0.2
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副腎形成不全Q89.1940．4

先天性副腎過形成9733．7

(E25.0の77人を含む。以下、再掲）

21水酸化酵素欠損症E25.0A6412.4

先天性副腎ﾘﾎ゚ ｲﾄ゙ 過形成

E25.OB2310．9

3β水酸化ｽﾃﾛｲﾄ゙ 脱水素酵素欠損症

E25.OC90．0

llβ水酸化酵素欠損症E25.OD80.0

l7α水酸化酵素欠損症E25.OE50.0

l8水酸化ｽﾃﾛｲﾄ．脱水素酵素欠損症

E25.OF20．0

副腎性器症候群E25.970.0

ｱﾙﾄﾞｽﾃﾛﾝ分泌不全E27.4B30．0

偽性低ｱﾙﾄﾞｽﾃﾛﾝ症E27.4Cl60.0

副腎腫瘍（以下、再掲）40．0

副腎腺腫D35.OA30.0

男性化副腎腫瘍D35.OB10.0

クッシング症候群E24.9Al20.0

周期性ACTH症候群E24.9Bl250.5

特発性ｱﾙﾄﾞｽﾃﾛﾝ症E26.060.0

高ｱﾙﾄﾞｽﾃﾛﾝ症E26.950.0

８
８
０
２
８
２
羽

７
１
２

７ 3.0

0.l

0.1

0.0

0.0

0.0

0.l

膵疾患(120人）

全身性ﾘﾎ゚ ｼ゙ ｽﾄﾛﾌｨ-E88.l

高ｲﾝｽﾘﾝ血症El6.l

特発性低血糖症El6.2

高ｶﾞｽﾄﾘﾝ血症El6.8

８
９
２
１

３
７

0.0

0.1

0.3

0.0

その他

ﾗﾛﾝ型小人症E34.3All

多発性内分泌腺腫症D44.810

ﾌ゚ ﾗﾀ゙ ･ーｳｲﾘー 症候群Q87.lA391

ヌーナン症候群Q87.lB8

ﾛー ﾚﾝｽ･ﾑー ﾝ･ﾋ゙ ﾄー゙ ﾙ症候群Q87.8A7

早老症E34.8A4

バーター症候群E26.82

異所性ｺﾙﾁｿﾞｰﾙ産牛腫瘍E34.2Fl

異所性副腎皮質刺激ホルモン症候群

E34.2Gl

5a－ﾚﾀ゙ ｸﾀー ｾ゙ 欠損症E88.8Bl

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)16

0.0

0.0

1.5

0.0

0.0

0.0

0.0

0．0

性ホルモンに関わる疾患(2939人）

原発性性腺機能低下症(男）

E29.l760．3

ｱﾝﾄﾞﾛｹﾞﾝ不応症E34.5130.0

睾丸欠損症Q55.080.0

睾丸形成不全Q55.190.0

ｸﾗｲﾝﾌｪﾙﾀｰ症候群Q98.4190.l

XY純粋型性腺形成不全症Q99.lBlO.0

睾丸腫瘍D40.120．0

原発性性腺機能低下症(女）

E28.3860.3

卵巣形成不全Q50.3100.0

ターナー症候群Q9610153.9

卵巣腫瘍D39.170.0

半陰陽Q56.0140.l

男性仮性半陰陽Q56.ll50.l

女性仮性半陰陽Q56.220.0

XY女性Q97.3100.0

XX男性Q98.310.0

思春期早発症E22.87943.0

0.0

0.0

0.1

膠原病

｢膠原病」

7，

「膠原病」に関する集計結果を表7に示す。

10年度の登録人数6,125人、ll年度3,626

人、12年度3,269人、l3年度3,189人、l4年

度3,194人、15年度5,229人、16年度3,437

人、17年度4,029人、18年度3,313人であり、

年度による変動が大きかったが、l6年度以降

は比較的落ち着いている。

l8年度の各疾患の登録割合は、川崎病性冠

動脈病変46．8％、若年性関節リウマチ43.1%、

若年性特発性関節炎5.1%の順であり、従来の

割合と大きな差はみられなかった。

表7，膠原病CollagenDiseases

（合計3,313人）
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（新規診断916人、継続2,303人、

転入37人、再開l9人、無記入38人）

(男子l,617人､女子l,594人、無記入lO2人）

（国の小慢事業3,247人、県単独事業66人）

インスリン抵抗性糖尿病

（以下、再掲)E11.9A等701.3

インスリン受容体異常症

E11.9B100.2

レプレコニズムE11.9Cl0.0

脂肪萎縮性糖尿病E11.9E20.0

分類不能のインスリン抵抗性糖尿病

E11.9F380．7

膵β細胞機能に関わる遺伝子異常による糖尿

病（以下、再掲)E11.9G等210.4

MODY1(HNF-lα遺伝子異常）

E11.9H110.2

MODY2(Glucokinase遺伝子異常）

E11.9140.l

MODY3(HNF-4α遺伝子異常）

E11.9J10.0

MODY5(HNF-lβ遺伝子異常）

E11.9L10．0

ミトコンドリア遺伝子異常による糖尿病

E11.9M10.0

インスリン遺伝子異常による糖尿病

E11.9Nl0.0

他の疾患伴う糖尿病（以下、再掲）

E11.9P等100.2

膵摘後糖尿病E11.9Q10.0

二次性糖尿病E11.9R20.0

詳細不明の糖尿病E14.950.1

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)20.0

疾患名ICD10人数(人)%

リウマチ性心疾患IO9.9210.6

ｽﾁー ﾌ゙ ﾝｽ･ｼ゙ ﾖｿﾝ症候群L51.1260.8

慢性関節リウマチMO6.9160.5

若年性関節リウマチMO8.2142743.l

若年性特発性関節炎MO8.2BI705．1

川崎病病性冠動脈病変l55146.8

(M30.3の681人を含む。以下、再掲）

冠動脈瘤(川崎病性)I25.4D72621.9

冠動脈拡張症(川崎病性)I25.4Bl273．8

冠動脈狭窄症(川崎病性)I25.4Cl70.5

ｼｪｰｸﾞﾚﾝ症候群M35.0571.7

自己免疫性肝炎K73.8391.2

自己免疫性腸炎K90.8B60.2

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)00.0

8，糖尿病

「糖尿病」に関する集計結果を表8に示す。

ll年度の登録人数4,929人、l2年度5,260

人、13年度5,346人、l4年度5,386人、15年

度5,099人、l6年度5,063人、l7年度5,856

人、18年度5,565人であり、年度ごとの差は

少なかった。

登録割合は、1型糖尿病79．6％、2型糖尿

病l8．5%であり、従来と同様であったが、詳

細不明の糖尿病はl6年度の9.6%から、l7年

度0．5％、l8年度0.l%と激減した。

9，先天性代謝異常

「先天性代謝異常」に関する集計結果を表

9に示す。

ll年度の登録人数6,373人、12年度7,113

人、13年度7,293人、l4年度7,496人、15年

度7,217人、l6年度7,016人であったが、17

年度は、新設された慢性消化器疾患群に胆道

閉鎖症等が登録されたため、登録人数は4,427

人に減少し、l8年度は3,951人であった。

登録人数が多い順に、軟骨無形成症l7.8%

表8，糖尿病DiabetesMellitus

（合計5，565人）

（新規診断717人、継続4,681人、

転入71人、再開36人、無記入60人）

(男子2,373人､女子3,053人、無記入l39人）

（国の小慢事業5,548人、県単独事業l7人） 登録人数が多い順に、軟骨無形成症17.8%、

骨形成不全症10.3%、家族性高コレステロー

ル血症7．9％、ウィルソン病6.1%、糖原病

5.9％、フェニルケトン尿症6．1%、ビタミン

D抵抗性くる病4．0％、ムコ多糖症3．5％、ス

疾患名

1型糖尿病

2型糖尿病

人数(人）

4428

lO29

ICD10

EI0.9

E11．9

６
５
●
●

％
門
咽
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脂肪酸代謝異常症（以下、再掲)41

脂肪酸6酸化異常症E71.41

中鎖ｱｼﾙCoA脱水素酵素欠損症

E71．4A4

極長鎖ｱｼﾙCoA脱水素酵素欠損症

E71.4C6

三頭酵素欠損症E71.4DI

ｶﾙﾆﾁﾝﾊ゚ﾙﾐﾄｲﾙﾄﾗﾝｽﾌｪﾗーｾ゙欠損症

E71.3Cl4

ｶﾙﾆﾁﾝｱｼﾙｶﾙﾆﾁﾝ転移素酵素欠損症

E71.4E2

ク'ﾙﾀﾙ酸尿症Ⅱ型E72.3F13

副腎白質ｼﾞｽﾄﾛﾌｲ-E71.3A46

先天性ﾘﾊﾟｰｾ，欠損症E71.3B2

アミノ酸転送異常E72.0等l50

（以下、再掲）

シスチン症E72.OCIO

眼脳腎症候群E72.OD32

シスチン尿症E720E73

ﾌｱﾝｺﾆ症候群E72.0F24

ﾊﾙﾄﾅｯﾌﾟ病E72.0G3

ﾘｼﾞﾝ尿性蛋白不耐症E72.OK3

高ｵﾙﾆﾁﾝ血症高ｱﾝﾓﾆｱ血症ﾎﾓｼﾄﾙﾘﾝ尿症

E72.OL5

ﾎﾓｼｽﾁﾝ尿症E72.lC21

ﾒﾁｵﾆﾝｱﾃ'ﾉｼﾙﾄﾗﾝｽﾌｪﾗーｾ゙欠損症

E72.lDl

尿素ｻｲｸﾙ代謝異常E72.2等224

（以下、再掲）

高ｱﾙｷﾞﾆﾝ血症E72.2A2

ｱﾙｷ'ﾆﾉｺﾊｸ酸尿症E72.2B8

高ｱﾝﾓﾆｱ血症E72.2C57

ｼﾄﾙﾘﾝ血症E72.2D75

ｵﾙﾆﾁﾝﾄﾗﾝｽｶﾙﾊ゙ﾐﾗーｾ゙欠損症

E72.2E69

ｶﾙﾊ゙ ﾐﾙﾘﾝ酸合成酵素欠損症

E72.2H9

高ｵﾙﾆﾁﾝ血症E72.2Ll

3－ﾒﾁﾙｸﾞﾙﾀｺﾝ酸尿症E72.3C6

高ｸﾞﾘｼﾝ血症E72.5A5

高プロリン血症E72.5Cl

腎性ｱﾐﾉ酸尿症E72.96

乳糖分解酵素欠損症E73.017

フインゴリピドーシス3．2％、ガラクトース血

症2.0%、色素性乾皮症2．0%であり、17年度

とほぼ同様であった。

新規対象疾患として脂肪酸酸化異常症の中

鎖ｱｼﾙCoA脱水素酵素欠損症、極長鎖ｱｼﾙCoA脱

水素酵素欠損症、ク・ﾙﾀﾙ酸尿症Ⅱ型等、タンデ

ム質量分析計による「新しい新生児マススク

リーニング」対象疾患の解析からは、スクリ

ーニングされた患児は、スクリーニング以外

で発見された患児に比べて、症状が少ない傾

向が認められた6)。今後も小慢事業を継続す

ることにより、その有用性を判定する資料を

提供できることが期待される。

l.0

0.0

0.1

２
０
●
●

０
０

0.4

0.l

0.3

l.2

0.1

3．8表9，先天性代謝異常

InbornErrorsofMetabolism

（合計3,951人）

（新規診断412人、継続3,439人、

転入34人、再開31人、無記入35人）

(男子2,098人､女子l,726人、無記入127人）

（国の小慢事業3,950人、県単独事業1人）

0.3

0.8

l.8

0.6

0.l

0.1

疾患名ICD10人数(人）

ﾄﾗﾝｽｺﾊ'ﾗﾐﾝⅡ欠損症D51.21

ﾋﾞﾀﾐﾝD依存性くる病E55.0Al5

ﾌｴﾆﾙｱﾗﾆﾝ代謝異常（以下、再掲）284

ﾌｪﾆﾙｹﾄﾝ尿症E70.0242

高ﾌｪﾆﾙｱﾗﾆﾝ血症E70.OB39

上'ｵﾌﾟﾃﾘﾝ欠乏症E70.0C3

ﾁﾛｼﾝ代謝異常(以下、再掲)14

ｱﾙｶﾌﾟﾄﾝ尿症E70.2A4

チロジン血症I型E70.2E7

ﾁﾛｼ・ン血症Ⅱ型E70.2C3

ﾋﾄﾞﾛｷｼｷﾇﾚﾆﾝ尿症E70.8F2

楓糖尿症E71.024

有機酸代謝異常症（以下、再掲)124

ﾒﾁﾙﾏﾛﾝ酸尿症E71.lH66

プロピオン酸血症E71.lF28

イソ吉草酸血症E71.lA6

3－ﾋﾄ゙ﾛｷｼー3-ﾒﾁﾙｸ゙ﾙﾀﾙ酸尿症

E71.lJ8

複合ｶﾙﾎ゙ ｷｼﾗー ｾ゙ 欠損症E88.8P7

グルタル酸尿症I型E72.3A9

％
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0.4

0.1
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乳糖不耐症E73.9300.8

糖原病(以下、再掲)E74.OL等2325．9

糖原病I型E74.0A641.6

糖原病Ⅱ型E74.OBl40.3

糖原病Ⅲ型E74.OCl30.3

糖原病Ⅳ型E74.OD30.l

糖原病V型E74.OE20.l

糖原病Ⅵ型E74.0F50.l

糖原病Ⅸ型E74.0HlO.0

糖原病Ⅷ、X型E74.01350.9

肝型糖原病E74.0J50.l

糖原病E74.0L902.3

果糖不耐症E74.lBlO.0

ﾌﾙｸﾄーｽ-l,6-ｼ゙ﾎｽﾌｧﾀーｾ゙欠損症

E74.lD60.2

ｶﾞﾗｸﾄｰｽ血症(以下、再掲）792．0

カ．ﾗｸﾄｰｽ血症I型E74.2A260.7

カ．ﾗｸﾄー ｽ血症Ⅱ型（ｶ゙ ﾗｸﾄｷﾅー ｾ゙ 欠損症）

E74.2B300.8

力’ﾗｸﾄー ｽ血症Ⅲ型(uridinediphosphate

galactose-4-epimerase欠損症

E74.2Cl90.5

カ．ﾗｸﾄｰｽ血症E74.240.l

ｸ゙ ﾙｺー ｽ･ｶ゙ ﾗｸﾄー ｽ吸収不全症

E74.360．2

ﾋﾟﾙﾋ．ﾝ酸代謝異常(以下、再掲）220．6

上°ﾙﾋ゙ﾝ酸力ﾙﾎ゙ｷｼﾗー ｾ゙欠損症

E74.4A70.2

上・ﾙﾋ゙ ﾝ酸脱水素酵素欠損症

E74.4Cl50.4

シユウ酸尿症E74.8C40．1

ｸ'ﾘｾﾙｱﾙﾃ゙ ﾋﾄ゙ -3-ﾘﾝ酸脱水素酵素欠乏症

E74.8DIO.0

ｼｮ糖･ｲｿ麦芽糖吸収不全症E74.8F20.l

ｶﾞﾝｸﾞﾘｵｼﾄ．‐ｼスE75.lC等l80.5

（以下、再掲）

Tay-Sachs病E75.OBllO.3

GM2-ｶ．ンｸ゙ ﾘｵｼﾄO-シスE75.OC20.l

GMl－ｶ゙ ﾝｸ゙ ﾘｵｼﾄ゙ ｼーｽE75.lA50.l

ｽﾌｲﾝｺ゙ ﾘﾋ゚ ﾄ゙ ーシスE75.2等l253.2

（以下、再掲）

Alexander病E75.2A70．2

Gaucher病E75.20401.0

Fabry病E75.2E200.5

異染性ﾛｲｺｼ゙ ｽﾄﾛﾌｲ-E75.2Fl40.4

Krabbe病E75.2G150.4

Farber病E75.2H20.l

多種ｽﾙﾌｱﾀｰｾﾞ欠損症E75.2110.0

Niemann-Pick病E75.2J60.2

Pelizaeus-Merzbacher病

E75.2K170．4

neuronalceroidlipofuscinosis

E75.440．1

ｺﾚｽﾃﾛｰﾙｴｽﾃﾙ蓄積症E75.5A30.l

シアル酸尿症E75.5C20.0

ムコ多糖症E76.3A等1403.5

（以下、再掲）

Hurler症候群E76.0A70.2

Hurler-Scheie症候群E76.0B20.l

Hunter症候群E76.lA661.7

ムコ多糖症Ⅲ型E76.2Al20.3

ムコ多糖症Ⅳ型E76.2B80.2

ムコ多糖症Ⅵ型E76.2ClO.0

ムコ多糖症Ⅷ型E76.2010.0

β-ｸ゙ ﾙｸﾛﾆﾀ'一ｾ゙ 欠損症E76.3BlO.0

β-ｶ゙ﾗｸﾄｼﾀ'一ｾ゙ ﾉーｲﾗﾐﾀ．-ｾ'欠損症

E76.3C30.l

ムコ多糖症E76.3A391.0

ﾑｺﾘﾋﾟﾄﾞｰｼｽE77.9等210.5

（以下、再掲）

ﾑｺﾘﾋﾟﾄ．－ｼｽⅡ型E77.0A90.2

ﾑｺﾘﾋﾟﾄ．－ｼｽⅢ型E77.OB40.l

ﾑｺﾘﾋﾟﾄ・－シスI型E77.lA20.l

フコシドーシスE77.lDIO.0

高ｺﾚｽﾃﾛｰﾙ血症(以下、再掲)3208.l

家族性高ｺﾚｽﾃﾛー ﾙ血症(ﾍﾃﾛ接合型､型不明含）

E78.OA2957.5

家族性高ｺﾚｽﾃﾛー ﾙ血症(ﾎﾓ接合型）

E78.OCl50.4

高ﾘﾎﾟ蛋白血症Ⅱ型E78.OBlOO.3

高ﾘﾎﾟ蛋白血症Ⅳ型E78.1310.8

高リポ蛋白血症I型E78.3B50.l

家族性高脂血症（以下、再掲)30.l

家族性高ｶｲﾛﾐｸﾛﾝ血症E78.3AlO．0

高ﾘﾎﾟ蛋白血症V型E78.3C20.l

家族性低β-ﾘﾎﾟ蛋白血症

－33－



E78.68120．3

hypoxanthinguaninephosphoribosyl-

transferase欠損症E79.lA20.l

Lesch-Nyhan症候群E79.lB210.5

遺伝性若年性痛風MIO.960．2

adeninephosphoribosyltransferase欠損症

E79.8A80.2

ﾙﾌｲﾘﾝ症(以下、再掲)160.4

遺伝性ｺﾌ゚ ﾛﾎ゚ ﾙﾌｲﾘﾝ症E80.2AlO.0

骨髄性ﾌ゚ ﾛﾄﾎ゚ ﾙﾌｲﾘﾝ症E80.2870.2

先天性ﾙﾌｲﾘﾝ症E80.2F50.l

ホ･ﾙﾌｲﾘﾝ症E80.2G30.l

Crigler-Najjar症候群E80.540．1

銅代謝異常E83.0等2666．7

（以下、再掲）

ウィルソン病E83.0A2426.l

メンケス病E83.08240.6

リン代謝異常E83.3等2075.2

（以下、再掲）

家族性低燐酸血症E83.3A461．2

骨軟化症E83.3BlO.0

上・ﾀﾐﾝD抵抗性くる病E83.3Dl604.0

ql-ﾄﾘﾌ゚ ｼﾝ抑制物質欠損症E88.0AlO.0

ｱﾎ蛋白C-Ⅱ欠損症E88.8060.2

ｴﾝﾃﾛｷﾅｰｾ'欠損症E88.8FlO.0

先天性ｱｾﾁﾙｺﾘﾝｴｽﾃﾗー ｾ゙ 欠損症

E88.8N10.0

ｸ゙ ﾘｾﾛー ﾙｷﾅー ｾ゙ 欠損症E88.8T40.l

先天性高乳酸血症G31.8B220.6

脳･肝･腎症候群Q87.8D40.l

骨疾患（以下、再掲)lll228.l

軟骨無形成症Q77.470517．8

骨形成不全症Q78.040710.3

ｴｰﾗｰｽ･ﾀ'ﾝﾛｽ症候群Q79.6541.4

皮膚疾患（以下、再掲)1463.7

色素性乾皮症Q82.1792.0

白皮症E70.3B300．8

ﾊー ﾏﾝｽｷー ･ﾊ゚ ﾄ゙ ﾗｸ症候群E70.3C40．1

致死性表皮水庖症L13.920.l

先天性魚鱗癬310.8

(Q80.9Aの14人を含む。以下、再掲）

非水萢型先天性魚鱗癬様紅皮症

Q80.9B70.2

－34－

ｼｴー ｸ゙ ﾚﾝ･ﾗー ｿﾝ症候群Q80.9D30.1

水萢型先天性魚鱗癬様紅皮症

Q80.350．1

道化師様魚鱗癬Q80.9C20.0

遺伝性脈管浮腫Q82.020.1

（以下、本来は他の疾患群に分類される）

腎尿細管性ｱｼﾄﾞｰｼｽN25.810．0

ｶﾙﾀｹ・ﾈﾙ症候群Q89.310．0

巨赤芽球性貧血D53.110.0

胆道閉鎖症Q44.220.1

先天性胆道拡張症Q44.510.0

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)110．3

10，血友病等血液・免疫疾患

「血友病等血液・免疫疾患」に関する集計

結果を表10に示す。

11年度の登録人数9,035人、12年度9,313

人、13年度9,148人、14年度8,774人、15年

度8,261，16年度7,683人に比べて、17年度

は4,331人に半減し、18年度は3,611人であ

った。16年度まで比較的登録人数の多かった

血管性紫斑病、溶血性尿毒症症候群、伝染性

単核症等が対象外となり、また、組織球症が

悪性新生物での区分となり、さらに対象基準

が設定された貧血での登録人数が減少したた

めである。

登録割合は、多い順に血友病A31.2%、原

発性免疫不全症9.4％、血小板減少性紫斑病

8.9％、遺伝性球状赤血球症7．2％、血友病

7.0%、vonWillebrand病6.5%、無穎粒球症

4.8％、免疫学的血小板減少症4．8％であり、

血小板減少性紫斑病がやや増加した他は、17

年度とほぼ同様であった。

表10、血友病等血液・免疫疾患

BloodDiseasesandlmmllnodeficiencies

IncludingHaemophiliae

（合計3,611人）

（新規診断608人、継続2,902人、

転入46人、再開26人、無記入29人）

(男子2,486人､女子l,035人、無記入90人）

（国の小慢事業3,605人、県単独事業6人）



疾患名ICD10人数(ノ

AIDSB2411

慢性活動性EBｳｨﾙｽ感染症

B27.9A37

Kasabach-Merritt症候群

Dl8.081

真性多血症D452

骨髄増殖性疾患D47.13

血小板血症D47.310

悪性貧血D51.04

葉酸欠乏性貧血D52.92

巨赤芽球性貧血D53.ll3

ｸ'ﾙｺー ｽー 6-ﾘﾝ酸脱水素酵素欠乏性貧血

D55.018

ｸ゙ ﾙﾀﾁｵﾝ過酸化酵素欠乏性貧血

人数(人） 血友病BD67

ﾌｫﾝ･ｳｲﾙﾚﾌ゙ ﾗﾝﾄ゙ 病D68.0

その他の遺伝性凝固因子欠乏症

（以下、再掲)D68.2等

第I因子欠乏症D68.2A

第Ⅱ因子欠乏症D68.2B

第V因子欠乏症D68.2C

第Ⅶ因子欠乏症D68.2D

第X因子欠乏症D68.2E

第XI因子欠乏症D68.1

第XⅡ因子欠乏症D68.2F

第XⅢ因子欠乏症D68.2G

ｱﾝﾁﾄﾛﾝﾋ'ンⅢ欠乏症D68.21

本態性ｱﾄﾛﾝﾋ'アD68.2H

凝固因子異常症D68.9

血小板機能異常症D69.1

血小板減少性紫斑病D69.3

Evans症候群D69.3A

先天性無巨核球性血小板減少症

D69.4A

免疫学的血小板減少症D69.4B

脾機能冗進性血小板減少症

D69.5

周期性血小板減少症D69.6

好中球減少症（以下、再掲）

無穎粒球症D70A

周期性好中球減少症D70B

自己免疫性好中球減少症

D70C

Kostmann病D70D

白血球機能異常症D71

好酸球増加症D72.1

骨髄線維症D75.8

原発性免疫不全症(以下、再掲）

慢性肉芽腫症D71B

先天性無γｸ゙ ﾛﾌ゙ ﾘﾝ血症

D80.0

低ｶ゙ ﾝﾏｸ゙ ﾛﾌ゙ ﾘﾝ血症D80.1

19A(単独)欠損症D80.2

1gG単独欠損症D80.3

高IgM症候群D80.5

免疫ｸ゙ ﾛﾌ゙ ﾘﾝ欠損症D80.8

細網異形成症D81.0
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0.4
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0.0D55.lB

赤血球酵素欠乏性溶血性貧血

D55.9

ﾋ゚ ﾙﾋ゙ ﾝ酸ｷﾅー ｾ゙ 欠乏性貧血

D55.2G

ﾋ゚ ﾙﾋ゙ ﾝ酸ｷﾅー ｾ゙ 欠損症E74.4B

サラセミアD56.9等

（以下、再掲）

αサラセミアD56.0

βサラセミアD56.l

鎌状赤血球貧血D57.8

遺伝性球状赤血球症D58.0

遺伝性楕円赤血球症D58.l

異常へﾓｸ'ロヒ・ﾝ症D58.2

ﾍﾓｸﾞﾛﾋﾞﾝM症D74.0

遺伝性非球状性溶血性貧血

D58.9

自己免疫性溶血性貧血D59.l

微小血管障害性溶血性貧血

D59.4

脾機能冗進性溶血性貧血

D59.8

赤芽球湧D60.9

先天性低形成性貧血D61.0

鉄芽球性貧血D64.3

先天性赤血球産生異常性貧血

D64.4

血友病AD66
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（新規診断603人、継続2,120人、

転入15人、再開31人、無記入39人）

(男子l,455人、女子l,271人、無記入82人）

（国の小慢事業2,777人、県単独事業31人）

ｽｲｽ型無ｶ゙ ﾝﾏｸ゙ ﾛﾌ゙ ﾘﾝ血症D81.21

ｱﾃ゙ ﾉｼﾝﾃ゙ ｱﾐﾅー ｾ゙ 欠損症D81.31

重症複合免疫不全症D81.928

ｳｲｽｺｯﾄ･ｱﾙﾄ゙ ﾘｯﾁ症候群D82.025

DiGeorge症候群D82.114

高IgE症候群D82.426

細胞性免疫不全(症)D83.ll7

分類不能型免疫不全症D83.925

原発性補体異常症D84.ll

異ｶ゙ ﾝﾏｸ゙ ﾛﾌ'リン血症D89.2Al

Chediak-東症候群E70.3A2

ataxiatelangiectasia

Gll.38

続発性免疫不全症候群D84.8Bl

慢性移植片対宿主病D89.945

ﾍﾓｼﾞﾃ，ローシスE83.1

C蛋白欠乏症E88.819

S蛋白欠乏症E88.8T6

遺伝性出血性末梢血管拡張症

I78.06

Banti症候群K76.67

血栓性血小板減少性紫斑病

M31.125

新生児溶血性貧血P55.0

大理石病Q78.25

Bloom症候群Q82.8

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等）3
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疾患名ICD10人数(人)%

亜急性硬化性全脳炎A81．ll90.7

（特定疾患対象）

ﾚｯﾄ症候群F84.2802.8

Leigh脳症G31.8A541.9

点頭てんかんG40.4147752.6

ﾚﾉｯｸｽ･ｶ゙ ｽﾄｳ症候群G40.4A29910.6

重症乳児ﾐｵｸﾛﾆｰてんかんG40.4B913．2

無痛無汗症G60.8240．9

先天性ﾐｵﾊ゚ ﾁ-(G71.2の93人、G71.9の5人

を含む。以下、再掲)30410.8

筋細管性ﾐｵﾊﾟﾁ-G71.2AlO.0

先天性筋線維型不均等症G71.2B60.2

ﾈﾏﾘﾝﾐｵﾊﾟﾁ-G71.2CllO.4

遅発型ﾈﾏﾘﾝﾐｵﾊﾟﾁ-G71.2DlO.0

ｾﾝﾄﾗﾙｺｱ病G71.2E20.l

福山型先天性筋ｼ'ｽﾄﾛﾌｨー

G71.2Fl826.5

先天性遺伝性筋ｼ゙ ｽﾄﾛﾌｨ－

G71.2G30．1

ﾐﾄｺﾝﾄﾞﾘｱ脳筋症G71.31575.6

結節性硬化症Q85.130310．8

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等）00．0
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11，神経・筋疾患

「神経・筋疾患」「神経・筋疾患」に関する集計結果を、表

11に示す。

lO、及びll年度の登録人数l,062人、l2年

度l,047人、13年度978人、l4年度l,050人、

l5年度l,186人、l6年度l,105人に比べ、17

年度は2,748人、18年度は2,808人と増加し

た。入通院とも対象になったことと、新規対

象疾患として、ﾚﾉｯｸｽ･ｶ゙ ｽﾄｳ症候群、重症乳児

ﾐｵｸﾛﾆｰてんかん等の登録が見られたためであ

る。

12，慢性消化器疾患

17年度新規疾患群であり、18年度の集計結

果を表12に示す。登録人数は17年度2,748

人、18年度2,482人とほぼ同様であった。疾

患ごとの登録割合も胆道閉鎖症75.9％、先天

性胆道拡張症15．1%、Alagille症候群2.1%

とほぼ同様であった。

表12、慢性消化器疾患

DigestiveDiseases

（合計2,482人）

（新規診断303人、継続2,086人、

転入20人、再開24人、無記入49人）

（男子871人、女子1,538人、無記入73人）

表11、神経・筋疾患

NeuromuscularDiseases

（合計2,808人）
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(国の小慢事業2,475人、県単独事業7人）

疾患名ICD10人数(人)%

肝胆道系疾患245799．0

テ・ﾕﾋ゙ ﾝ･ｼ゙ ｮﾝｿﾝ症候群E80.6AlO.0

ﾛー ﾀー 型過ﾋ゙ ﾘﾙﾋ゙ ﾝ血症E80.6BIO．0

肝硬変K76.l321．3

進行性家族性肝内胆汁うっ滞症

K76.lA251.0

門脈圧冗進症K76.6B391.6

原発性硬化性胆管炎K83.0160.6

肝内胆管拡張症K83.870.3

胆道閉鎖症Q44.2188575.9

肝内胆管閉鎖症Q44.2B40.2

先天性胆道拡張症Q44.537515.l

先天性肝線維症Q44.5Al30．5

肝内胆管低形成症Q44.5B40.2

肝内胆管異形成症候群Q44.5C20.l

Alagille症候群Q44.7532.l

慢性腸疾患251.0

腸リンパ管拡張症K63.9190.8

先天性微絨毛萎縮症K90.9C60.2

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)00.0

13，成長ホルモン治療用意見書

「成長ホルモン治療」に関する集計結果を、

初回申請症例は表13－1に、継続申請症例は

表13－2に示す。

平成l4年より成長ホルモン治療が小慢事業

の対象となったPrader-Willi症候群の継続申

請例が16年度の76人からl7年度は219人、

l8年度は249人に増加していた。成長ホルモ

ン分泌不全性低身長症は、l7年度より開始基

準としてIGF-I値が追加されたが、継続申請

症例はl6年度5,884人からl7年度10,204人、

l8年度9,551人と増加していた。

表13－1、成長ホルモン治療用意見書

（初回申請症例）

（合計l,829人）

（男子l,045人、女子760人、無記入24人）

疾患名ICD10人数(人)%

成長ホルモン分泌不全性低身長症

E23.OE

ターナー症候群Q96

下垂体機能低下症E23.0A

ﾌ゚ ﾗﾀ゙ ｳーｲﾘー 症候群Q87.lA

軟骨無形成症Q77.4

慢性腎不全Nl8.9

その他の慢性腎疾患

その他

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

1548

116

20

54

62

9

8

12

0

84.6

6．3

l.l

3.0

3．4

0．5

0．4

0．7

0．0

表13－2、成長ホルモン治療用意見書

（継続申請症例）

（合計ll,213人）

(男子6,786人､女子4,268人、無記入l59人）

疾患名ICD10人数(人)%

成長ホルモン分泌不全性低身長症

E23.OE955185.2

ターナー症候群Q967416．6

下垂体機能低下症E23.OAl301.2

ﾌ゚ ﾗﾀ'‐ｳｲﾘー 症候群Q87.lA2492.2

軟骨無形成症Q77.44093.6

慢性腎不全Nl8.9200.2

その他の慢性腎疾患310.3

その他820．7

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)00.0
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