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研究要旨：平成17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19年1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98か所の実施主

体のうち47か所から事業報告があった。日本全国で1,000人以上登録された疾患は都道府県単独事業

も含めて多い順に、成長ホルモン分泌不全性低身長症4,968人、甲状腺機能低下症2,628人（この内、

クレチン症は2,576人）、白血病1,989人、1型糖尿病1,901人、甲状腺機能冗進症1,470人、脳(脊

髄）腫瘍1,209人、ネフローゼ症候群1,035人の順であった。悪性新生物は病理診断名また部位診断

名での登録となり、16年度まで「詳細不明の悪性新生物」等で登録されていた多くの症例の詳細が

判明した。また、慢性腎疾患も病理診断名での登録が原則となり、慢性糸球体腎炎、慢性間質性腎

炎での登録が著減し、登録内容が以前より正確になった。慢性呼吸器疾患では、慢性肺疾患、気管

狭窄、中枢性低換気症候群等の新規対象疾患の登録が認められた。慢性心疾患では、比較的重症な

チアノーゼ性疾患の登録が増加した。内分泌疾患では、詳細不明の甲状腺機能低下症、先天性副腎

過形成症が著減し、細分類された登録となった。膠原病、糖尿病、先天性代謝異常、血友病等血液

・免疫疾患では、新規対象疾患として、若年性特発性関節炎、自己免疫性肝炎、自己免疫性腸炎、

膵β細胞機能に関わる遺伝子異常による糖尿病、脂肪酸酸化異常症、先天性魚鱗癬、慢性活動性E

Bウイルス感染症、慢性移植片対宿主病、S蛋白欠乏症等の登録が見られた。神経・筋疾患は、入

通院とも対象になり．、新規対象疾患として、レノックス･ガストウ症候群、重症乳児ミオクロニーて

んかん等の登録が見られ、対象患児が増加した。17年度新規疾患群の慢性消化器疾患群では、

Alagille症候群、肝硬変、門脈圧冗進症、腸リンパ管拡張症等の登録が認められた。

見出し語：小児慢性特定疾患、医療意見書、法制化後の登録管理、コンピュータ集計解析

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17年度に法制化された。法制化

に伴って改正された医療意見書の内容を入出力

できるように開発された小児慢性特定疾患（以

下、小慢疾患）の登録・管理を行うコンピュー

タソフト「小児慢性特定疾患の登録・管理シス

テムVer4.0｣(以下、新ソフト、pl41参照）を

用いて、小慢事業の登録状況を集計・解析した

')。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l9

年1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3点に配慮した。①治療研
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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。③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。

l7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47か

所（青森県、岩手県、山形県、福島県、茨城県、

群馬県、栃木県、群馬県、埼玉県、千葉県、神

奈川県、石川県、福井県、長野県、岐阜県、静

岡県、愛知県、滋賀県、大阪府、兵庫県、奈良

県、和歌山県、鳥取県、島根県、広島県、香川

県、福岡県、佐賀県、長崎県、熊本県、大分県、

沖縄県、横浜市、川崎市、名古屋市、京都市、

北九州市、福岡市、秋田市、岐阜市、浜松市、

豊田市、姫路市、岡山市、高知市、熊本市、大

分市、鹿児島市、高松市、奈良市、倉敷市を除

く実施主体）から事業報告があった。新規・継

続合わせて、延べ44,226人（成長ホルモン治療

用意見書提出例5,938人は重複して算出）分で

あった。

C.結果と考察

各実施主体の多様なパソコン環境に対応した

新ソフトの開発は、予定より遅れてl8年8月に

全国に配布したため、l7年度は、約半数の実施

主体からのデータとなった。

新ソフトのインストール不能、またはアブチ

ケーション起動時にバンドルエラー(Bundle

Error:.NetFrameworkとDataBaseとの確

立に失敗した状態）となるパソコンを使用して

いる実施主体には、新ソフトをインストールし

たパソコンを配布しての入出力を検討したい。

非同意者の統計情報は2)、集計ソフトの完成

が遅れたため、全国集計ができなかった。した

がって、以下の結果は同意を得られた患児のみ
の集計結果である。

同一症例が年度内に複数回申請した重複症例

を除外しての集計は、現段階では、個々の症例

データを詳細に検討する必要性があった。した

がって、重複症例の除外は悪性新生物のみ検討

した。今後は、重複症例を容易に除外できるソ

フトを作成したい。

11疾患群ごとの医療意見書と成長ホルモン治

療用意見書に関する集計解析結果を、表1～表

12に示す。都道府県単独事業（以下、県単）

での登録者数も含めた結果である。

17年度の登録は、より正確な疾患名となり、

また県単独事業での登録が減少した。したがっ

て今後は、比較的重症な小慢疾患の全国レベル

での登録状況に関して、統一した条件のもとで

把握できると考えられる。

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，悪性新生物

l7年度の登録人数を表1に示す。16年度の

l7,599人から5,889人に減少し（新規は再開も

含めて2,736人→l,051人、38.1%に減、継続は

14,578人→4,641人、31.8%に減）、継続登録

者の減少が比較的多かった。この減少理由は、

報告のあった実施主体の減少の他に、治癒後5

年以降が対象外になった影響による減少と考え

られる。l7年度以降、医療意見書に新たに追加

された｢再開」での申請は24人であった。

国立成育医療センターの症例情報データベー

スシステム3)に入力時、同一の実施主体番号、

同一の保健所番号、同一の受給者番号の患児が

46人いた。生年月日、及び疾患名より、そのう

ち5人は別の患児であったが、明らかな重複症

例（同一症例が年度内に複数回申請した症例）

が36人いた。この36人に関して疾患による偏り

は認められなかった。残りの5人は重複症例か

どうか判定不能であったので、以下、疾患ごと

の集計人数に加えた。

その36人以外、病理診断または部位診断され

なかった患児は8人のみであった。16年度と比

較した17年度の疾患ごとの登録割合に関しては、

部位診断名が脳脊髄と記載された症例をすべて
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脳脊髄腫瘍に含めると脳脊髄腫瘍は18.9%から

20.7％に上昇し、神経芽腫はスクリーニングが

休止されているので13.9%から9.5%に減少し

ていた。また、16年度までは「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。

今回の報告は、全国の半数程度の実施主体か

らであり、また、十数％が以前のICD-10による

分類であったため、表1が見づらくなっている。

しかし、今後は全国の小児の悪性新生物がICD

-0に基づいて解析されることが期待される。

表1，悪性新生物（合計5,889人）

（新規診断l,027人、継続4,641人、

転入75人、再開24人、無記入l22人）

(男子3,157人、女子2,507人、無記入225人）

（国の小慢事業5,829人、県単独事業60人）

疾患名または

部位(ICD-0)

ICD-0人数(人)%

ICD10

白血病（以下、再掲)1989人34.0%

急性リンパ性白血病（以下再掲)146425.0

ハ'一ｷｯﾄ白血病(B細胞性、FAB分類:L3)

98261

急性ﾘﾝ性白血病(B細胞性、FAB分類:L

l又はL2)9835415

乳児白血病983585

急性ﾘﾝﾊ゚ 性白血病、Phl陽性9835C3

急性ﾘﾝﾊﾟ性白血病9835N845

急性ﾘﾝﾊﾟ性白血病C91.0136

(FAB分類,Ll:623人,L2:126人，

L3:12人，無記入:220人）

急性ﾘﾝパ性白血病(T細胞性、FAB分類:L

l又はL2)983759

急性骨髄性白血病（以下、再掲）4217．2

急性骨髄性白血病(M6)98402

急性骨髄性白血病9861291

急性骨髄性白血病C92.038

(FAB分類,MO:ll人,Ml:32人,M2:107人，

M3:15人,M4:28人,M5:42人,M6:5人，

M7:31人，無記入:58人）

急性前骨髄球性白血病(M3)986614

急性前骨髄球性白血病(M3)C92.43

急性骨髄単球性白血病(M4)98673

急性骨髄単球性白血病(M4)C92.51

急性骨髄性白血病、未成熟型(Ml)

98732

急性骨髄性白血病、成熟型(M2)

987412

急性単球性白血病(M5)989113

急性単球性白血病C93.01

急性巨核芽球性白血病(M7)991021

治療関連急性骨髄性白血病99202

若年性骨髄単球性白血病994617

骨髄性白血病C92.9

その他、白血病（以下、再掲)104

急性白血病980128

急性白血病C93.03

慢性骨髄性白血病987561

慢性骨髄性白血病C92.15

緑色腫99301

白血病性細網内皮症99405

白血病性細網内皮症C91.41

1.8

骨髄異形成症候群

骨髄異形成症候群

998940人小計

D46.92人0.7%

その他骨髄(C42.1,以下再掲)13人0.2%

脊 索 腫 9 3 7 0 1

脊索腫C41.9El

骨髄腫9732

（8人、脳腫瘍の3人を含めるとll人）

病 型不明3

脾臓の悪性新生物(C42.2)

脳(脊髄)腫瘍（以下、再掲）

髄膜(C70,以下、再掲）

脈絡叢乳頭腫9390

髄芽腫9470

神経芽腫9500

病型不明

大脳(C71.0,以下、再掲）

癌8010

1人0.0％

1209人20.7%

40.1

1

1

1

1

230．4

1
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中枢神経細胞腫9506

病型不明

頭蓋咽頭腫9350

頭蓋咽頭腫D44.4

その他下垂体(C75.1,以下、再掲）

下 垂 体 腺 腫 8 2 7 2

胚 腫 9 0 6 4

混合型胚細胞腫瘍9085

胚細胞腫瘍9101

ﾊﾝﾄ゙ ｼﾕﾗー ･ｸﾘｽﾁｬﾝ病9753

脳腫瘍D43.2E

病型不明

松果体腫9360

松果体瞳D44.5

松果体細胞腫9361

松果体芽腫9362

その他松果体(C75.3,以下、再掲）

癌8010

肺芽腫8972

未 分 化 胚 細 胞 腫 9 0 6 0

胚 腫 9 0 6 4

卵黄嚢腫9071

混合型胚細胞腫瘍9085

胚細胞腫瘍9101

星細胞腫9400

神経芽腫9500

網膜芽細胞腫9510

奇形腫9080C

脳腫瘍D43.2E

病型不明

小脳(C71.6,以下、再掲）

癌8010

線維肉腫8810

横 紋 筋 肉 腫 8 9 0 0

胚腫9064

卵黄嚢腫9071

血管芽腫9161

神経膠腫9380

上衣腫9391

退形成性上衣腫9392

星細胞腫9400

小脳星細胞腫C71.6

原線維性星細胞腫9420
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毛様細胞性星細胞腫9421

髄芽腫9470

髄芽腫C71.9G

神 経 節 細 胞腫9492

神経節膠腫9505

ハ．-ｷｯﾄﾘﾝﾊﾟ腫9687

神経節(神経)芽腫9490B

小脳腫瘍D43.lB

脳腫瘍D43.2E

病型不明

脳幹、延髄、第4脳室、中脳

(C71.7,以下、再掲）
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癌

胚腫

血管芽腫

神経外胚葉腫瘍

神経膠腫

上衣腫

退形成性上衣腫

星細胞腫

退形成性星細胞腫

髄芽腫

神経節膠腫

病型不明

脳(C71.9,以下、再掲）

癌

転移性癌

多形細胞癌

基底細胞癌

嚢胞内癌

悪性黒色腫

悪性線維組織球腫

ラブドイド腫瘍

肝芽腫

癌肉腫

未分化胚細胞腫

胚腫

絨毛癌

胚細胞腫瘍

血管肉腫

悪性上皮様血管内皮腫

血管芽腫

悪性巨細胞腫瘍

80I0

9064

9161

9364

9380

9391

9392

9400

9401

9470

9505

8010

8010

8022

8090

8504

8720

8830

8963

8970

8980

9060

9064

9100

9101

9120

9133

9161

9250 1.0
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神経芽腫9500

507人、脳腫瘍の5人を含めると512人

神経芽腫C74.9

49人、脳腫瘍の1人を含めると50人

小計556人9.5%、脳腫瘍を含むと562人9.6％

（副腎208人、後腹膜56人、縦隔28人、腹膜27

人、後縦隔24人、交換神経節、神経節が各15人、

腹部13人、腎臓8人、骨盤、胸部が各6人、頚部

4人、椎骨2人、前縦隔、骨髄、腹部、下肢､甲

状腺が各1人、原発不明が139人）

（全体的には、マスｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:206人、

その他で発見:192人、この内ｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙

受検有:102人、受検無:58人、不明:ll4人）

（新規申請者56人は、マスｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見：6人、

その他で発見：36人、この内ｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙

受検有:13人、受検無:16人、不明:14人）

癌8010

未 分化肉腫8805

脂肪肉腫8850

胚細胞腫瘍9 101

神経外胚葉腫瘍9364

脊索腫9370

神経膠腫 9380

上衣腫9391

上衣腫C71.5

星細胞腫9400

原形質性星細胞腫9410

毛様細胞性星細胞腫9421

神経節細胞 腫9492

神経芽腫 9500

神経節膠腫9505

異型奇形腫瘍/ﾗﾌ゙ ﾄ，イト腫瘍9508

髄膜腫953 0

骨髄腫9732

ﾗﾝｹ゙ ﾙﾊﾝｽ細胞組織球症9751

好酸球性肉芽腫9752

奇形腫9 0 8 0 C

神経節(神経)芽腫9490B

神 経 鞘 腫 9560C

悪性ﾘﾝﾊﾟ腫､B細胞性9590B

悪性ﾘﾝﾊﾟ腫9590N

脊髄腫瘍D4 3 . 4

病型不明

馬尾(C72.1,以下、再掲）

中枢性原始神経外胚葉腫瘍9473

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

乏神経突起膠 腫9450

奇形腫9080C

脳腫瘍D43.2E

脳神経(C72.5,以下、再掲）

上衣腫9391

悪性奇形腫9080N

神経系(C72.9,以下、再掲）

神経膠腫 9 3 8 0

神経 芽 腫 C74.9
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悪性リンパ腫（以下、再掲）439人7.5％

脳腫瘍の7人を含めると446人7.6％

悪性ﾘﾝﾊﾟ腫、B細胞性9590B

67人、脳腫瘍の2人を含めると69人

（リンパ節8人、腹部5人、扁桃、回腸が各4人、

リンパ管、頚部が各3人、咽頭、上顎洞、縦隔、

皮膚、腸管膜が各2人、舌、耳下腺、胃、直腸、

鼻腔、卵巣、精巣、膀胱、胸部、骨盤、肩が各

1人、原発不明が19人）

悪性ﾘﾝﾊﾟ腫、T細胞性9590C36

（縦隔8人、胸腺、頭頚部が各3人、リンパ節2

人、歯肉、肝臓、前縦隔、腸管膜が各1人、原

発不明がl6人）

悪 性 ﾘ ﾝ ﾊ ﾟ 腫 9 5 9 0 N

l81人、脳腫瘍の3人を含めるとl84人

悪性ﾘﾝﾊﾟ腫C85.9B

25人、脳腫瘍の1人を含めると26人

（リンパ節24人、縦隔l5人、頭頚部l2人、骨髄

8人、胸腺7人、腸管膜、リンパ管が各6人、皮

膚、腹部、扁桃が各5人、胸部4人、鼻腔3人、

咽頭、回腸、上顎洞、前縦隔、骨盤が各2人、

舌扁桃、耳下腺、胃、肺、骨、神経、精巣、腕、

大腿が各1人、原発不明が87人）

ホシ'ｷﾝﾘﾝﾊ゚ 腫（ﾎｼ゙ ｷﾝ病）965053

ホジキン病C81.92

（リンパ節15人、縦隔、頚部が各6人、前縦隔、
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リンパ管が各2人、口蓋、後縦隔、後腹膜、腹

部が各1人、原発不明が20人）

ﾎｼ゙ ｷﾝﾘﾝﾊ゚ 腫､高ﾘﾝﾊ゚ 球型9651

ﾎｼﾞｷﾝﾘﾝﾊﾟ腫､混合細胞型96523

ﾎｼ゙ ｷﾝﾘﾝﾊ゚ 腫､結節性ﾘﾝﾊ゚ 球優勢型

9659

びまん性大細胞型Bﾘﾝﾊﾟ腫96802

ハ・-ｷｯﾄﾘﾝﾊﾟ腫9687

20人、脳腫瘍の1人を含めると21人

（小腸6人、リンパ節3人、扁桃、胃、大腸、膵

臓、鼻腔、腹膜、頚部、腹部が各1人、原発不

明が3人）

末梢T細胞ﾘﾝﾊﾟ腫97022

未分化大細胞型ﾘﾝﾊﾟ腫97145

悪 性 細 網 症971935

（骨髄5人、腹部2人、歯肉、上顎洞、骨、皮膚、

頭部が各1人、原発不明が23人）

前駆T細胞性ﾘﾝﾊ゚ 芽球性ﾘﾝﾊ゚ 腫97294

リンパ肉腫C85.01

非ホジキンリンパ腫C85.9A1

網膜芽細胞腫9512

223人、脳腫瘍の1人を含めると224人

網膜芽細胞腫 C 6 9 . 2 A 1 5

小計238人4.1%

その他目､及び付属器の悪性新生物

（以下、再掲）12人0.2％

結膜(C69.0,以下、再掲）

その 他の 悪性腫瘍C80Cl

網膜(C69.2,以下、再掲)3

癌8010

精細胞腫90612

眼窩(C69.6,以下、再掲)2

髄上皮腫9501

病型不明

眼 (C69.9,以下、再掲)6

癌 8010

軟 骨肉腫9220

神経膠腫93802

毛様 細胞 性星細胞腫94211

髄芽腫94701

組織球症（以下、再掲）228人3.9％

脳腫瘍の10人を含めると238人4.1%

悪性組織球症9750

38人、脳腫瘍の3人を含めると41人

悪性組織球症C96.l

（皮膚、リンパ節が各2人、肝臓、中耳、上顎

洞、骨髄、皮下組織、眼窩、腹部が各1人、原

発不明が28人）

血球貧食ﾘﾝﾊﾟ組織球症9750B41

（骨髄13人、肝臓2人、リンパ管1人、原発不明

が25人）

家族性赤血球貧食性細網症9750ClO

ﾗﾝｹ'ﾙﾊﾝｽ細胞組織球症9751

lO6人、脳腫瘍の5人を含めるとlll人

（頭部l6人、骨l3人、皮膚lO人、リンパ節4人、

歯肉、中耳、胸腺、下肢が各2人、口蓋、顎下

腺、前頭洞、喉頭、縦隔、血液、脾臓、軟部組

織、網膜、眼窩、胸部、臂部、背部が各1人、

原発不明が42人）

好酸球性肉芽腫9752

24人、脊髄腫瘍の1人を含めると25人

（骨6人、頭部3人、乳突洞、眼窩、腕、大腿が

各1人、原発不明がll人）

（下垂体腫瘍のﾊﾝﾄ'ｼｭﾗー ･ｸﾘｽﾁｬﾝ病1人）

ﾚｯﾃﾗｰ･ｼﾞｰﾍ，病97538

骨肉腿9180154

骨肉腫C41.9A12

小計166人2.8％

（下肢78人、骨36人、上肢8人、胸部2人、口唇、

腹部、骨盤が各1人、原発不明が39人）

ユーイング肉腫922057

ユーイング肉瞳C41.9B2

小計59人1.0%

（骨12人、下肢7人、胸部6人、骨盤4人、上顎

洞、脊髄、腕が各2人、咽頭、神経、後腹膜、

乳房、膀胱、顔面、胸壁が各1人、原発不明が

17人）

その他骨、関節の悪性新生物(C41)

（以下、再掲）12人0.2％

肉 腫 8 8 0 0
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紡錘形肉腫

未分化肉腫

線維肉腫

筋線維性線維腫症

筋肉腫

滑膜肉腫

悪性奇形腫

神経鞘腫

病型不明

線維肉腫

線維粘液肉腫

滑膜肉腫

血管肉腫

血管内皮腫

血管芽腫

8810

8811

9040

9120

9130

9161

8801

8805

8810

8824

8895

9040

9080N

9560C

1

1

3

1

1

1

１
１
２
１
１
２
１
１
１

口腔、消化器の悪性新生物

（以下、再掲）

口唇(COO，以下、再掲）

卵黄嚢癌C76.3A

舌(CO2、以下、再掲）

癌8010

血管肉腫9120

口腔(CO6，以下、再掲）

口蓋癌8010

腺嚢胞癌8200

耳下限(CO8，以下、再掲）

癌8010

粘液類上皮癌8430

腺 房癌8510

その他の悪性腫瘍C80C

顎下腺(CO8，以下、再掲）

粘液癌8480

紡錘形肉腫8801

咽頭(CIO、以下、再掲）

癌8010

未分化癌8021

扁平上皮癌8070

リンパ上皮癌8082

上咽頭悪性腫瘍Cll.9

食道(Cl5，以下、再掲）

平滑筋肉腫8890

喉頭(C32,以下、再掲）

扁平上皮癌8070

g(Cl6，以下、再掲）

腺癌8140

胃 腸 間 質 肉 腫 8 9 3 6

奇形腫9080C

病型不明

小腸(Cl7.l，以下、再掲）

髄 芽腫9470

結腸(Cl8，以下、再掲）

155人2.6%
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ウィルムス腫瘍

ウィルムス腫瘍

8960N102

C64A9

小計111人 1.9％

その他腎、尿路系の悪性新生物

（以下、再掲)14人0.2%

腎臓(C64,以下、再掲)13

腎悪性腫瘍C64Dl

腎細胞癌 8 3 1 2 4

腎細胞癌､穎粒細胞型8320

腹腔内線維腫症8822

平滑筋肉 腫 8 8 9 0

腎明細胞肉腫89645

尿管(C66,以下、再掲）

上衣腫9391

横紋筋肉腫（以下、再掲)117人2.0%

脳腫瘍の2名を含めると119人2.0%

横紋筋肉腫890091

横紋 筋 肉 腫C49.9Al2

（膀胱9人、後腹膜、上肢が各5人、膣、腹部、

臂部、鼻腔、精巣が各4人、筋･軟部組織、眼窩

が各3人、口腔、咽頭、副鼻腔、眼瞼、外陰、

胸部、下肢、前立腺が各2人、口唇、肛門、胆

管、乳突洞、縦隔、脊椎、腹膜、子宮、顔面、

頭部、骨盤が各1人、原発不明が31人）

横紋筋肉腫、胎芽型89108

（後腹膜、尿管が各1人、原発不明が6人）

横 紋筋肉腫、胞巣型89206

（鼻腔、上肢が各2人、腹部、下肢が各2人）

その他軟部組織、筋、血管等の悪性新生物

(C49,以下、再掲)8人0.1%
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癌80103

腺癌81 403

家族性大腸ﾎﾟﾘﾎﾟｰｼｽ82202

粘液癌84801

胃腸間質肉腫89361

直腸(C20,以下、再掲)3

癌80101

腺癌 81401

卵黄嚢腫90711

肝臘(C22,以下,再掲)lO7

肝芽腫897 0

（84人、脳腫瘍の1人を含めると85人）

肝芽腫C22.211

肝細胞癌81704

肝悪性腫瘍(肝癌)C22.91

未分化肉腫88053

線維肉腫88101

肝肉腫C22.41

卵黄嚢腫90711

病型不 明 l

胆管(C24 , 以 下 、 再 掲 ) 2

癌81601

充実性偽乳頭状癌84521

膵臓(C25,以下、再掲)6

充実性偽乳 頭状癌84523

膵芽腫89712

病型不明1

前縦隔(C38.l,以下、再掲）

未分化胚細胞腫9060

悪性奇形腫9080N

後縦隔(C38.2,以下、再掲）

胚細胞腫瘍9101

神経節(神経)芽腫9490B

病型不明

縦隔(C38.3,以下、再掲）

癌 8 0 1 0

肺芽腫8972

精細胞腫9061

卵黄 嚢 腫 9 0 7 1

胚細胞腫瘍9101

神経節細胞腫9492

悪性奇形腫9080N

神経節(神経)芽腫9490B

３
１
２
５
１
３
１
９
２
１
１
１
１
１
１
１

悪性黒色腫8720

（6人、脳睡瘍の1人を含めると7人）

悪性黒色腫C43.91

小計7人0.1％

（皮膚2人、頭部、結膜、骨髄が各1人､原発不

明2人）

その他皮膚、末梢神経、乳腺等の悪性新生物

（以下、再掲）31人0.5％

皮膚(C44,以下、再掲)l

神経鞘腫9560Cl

末梢神経(C47,以下、再掲)8

軟骨肉腫9220

神経膠腫93802

悪性末梢神経鞘性腫瘍9540

悪性神経鞘腫9560B2

神経鞘腫9560C2

後腹膜(C48.0,以下、再掲)13

筋肉腫88951

胎児性癌9070

神経節細胞腫9492

悪性奇形腫9080N5

神経節(神経)芽腫9490Bl

悪 性 神 経 鞘 腫 9 5 6 0 B 4

腹膜(C48.l,以下、再掲)8

悪性中皮腫90501

呼吸器、縦隔の悪性新生物

（以下、再掲）30人

鼻腔(C30.0,以下、再掲）

腺嚢胞癌8200

副鼻腔、上顎洞(C31,以下、再掲)2

神経外胚葉腫瘍9364

神 経上皮腫9501

喉頭癌(C3 2)8010

気管支、肺(C34,以下、再掲)8

癌8010

肺癌C34.91

平滑筋肉腫88901

肺 芽腫89725

胸腺(C37,以下、再掲）

胚細胞腫瘍9101

0.5％
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胎児性癌

卵黄嚢腫

胚細胞腫瘍

悪性奇形腫

奇形腫

その他の悪性腫瘍

病型不明

卵黄嚢腫

神経膠腫

乳児性線維肉腫

奇形腫

神経節(神経)芽腫

神経鞘腫

病型不明

乳房(C50,以下、再掲）

若年性乳癌

9070

9071

9101

9080N

9080C

C80C

４
０
１
４
３
１
１

１

9071

9380

ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ
ｌ

9080C

9490B

9560C

その他内分泌系の悪性新生物

（以下、再掲）64人l.1%

甲状腺(C73,以下、再掲)43

癌801017

甲状腺癌C732

甲状舌骨癌80102

乳頭状癌805013

乳頭状腺癌82605

漁胞状腺癌83304

副腎(C74,以下、再掲)18

副 腎 皮 質 癌 8 3 7 0 4

悪性ラブドイド腫瘍8963

神経節細胞腫9492

褐色細胞腫8700N9

（副腎3人、後腹膜1人、原発不明5人）

神経節(神経)芽腫949082

神経節神経腫9490Cl

交換神経節(C75.5,以下、再掲)3

神経節細胞腫94922

病型不明

8502

生殖器の悪性新生物

（以下、再掲）

"(C52,以下、再掲）

卵黄嚢腫

卵巣(C56,以下、再掲）

卵巣悪性腫瘍

癌

乳頭状腺癌

漿液性嚢胞腺癌

粘液嚢胞腺癌

粘液癌

嚢胞内癌

悪性穎粒膜細胞腫

悪性ｱﾝﾄ゙ ﾛﾌ'ﾗｽﾄー ﾏ

未分化胚細胞腫

卵黄嚢腫

奇形腫の悪性転化

混合型胚細胞腫瘍

胚細胞腫瘍

悪性巨細胞腫瘍

神経外胚葉腫瘍

悪性奇形腫

奇形腫

病型不明

105人

2

90712

71

C56C4

80104

82602

84401

84702

84801

85041

86201

86301

906018

907115

90841

90852

91012

92501

93641

9080N6

9080C5

3

1.8％

その他の部位の悪性新生物

（以下、再掲）79人

頭頚部(C76.0,以下、再掲)9

頚部癌8010

頭部悪性穎粒膜細胞腫8620

胚腫 9 0 6 4

血管内皮腫9130

脊索腫9370

悪性奇形腫9080Nl

神経鞘腫9560Cl

未分化胚細胞腫(卵巣精上皮腫)(男）

C62.9Al

その他の芽腫C80Dl

胸部、胸郭(C76.l,以下、再掲)5

1.3％

卵管及び付属器(C57.0、以下再掲)l

未 分化胚細胞 腫9060

女性生殖器(C57.9,以下再掲)3

卵黄嚢 腫90711

奇形腫9 0 8 0 C 2

精巣(C62,以下、再掲)28

癌80101

未分化胚細胞腫90601

精細胞腫90612
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型
、
尾
部
尾
け
黄
尾
尾
尾
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型
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旺
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性
、
腫
維
膜
膜
腫
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線
皮
リ
胞
部
腹
腹
線
悪
未
脊
神
病
部
仙
脅
仙
そ
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仙
仙
仙
胞
悪
仙
病
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グ
手
前
線
滑
明
悪
肢
肉
線
滑
滑
胚
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軟

腹
臂
上
下

悪性末梢神経鞘性腫瘍9540

胞巣状軟部肉腫9581

悪性神経鞘腫9560B

病型不明

背部(C76.7,以下、再掲）

平滑筋肉腫8890

神経上皮腫9503

１
２
１
１
０
１
１
１
１
１
１
１
３

１

ｌ
ｌ
ｌ
２
２
１
１

原発臘器不明の悪性新生物

（以下、再タ

癌

上皮性腫瘍、悪性

乳頭状癌

腺癌

乳頭状腺癌

嚢胞内癌

髄様癌

腺扁平上皮癌

悪性穎粒膜細胞腫

悪性セルトリ細胞腫

肉腫

未分化肉腫

線維形成性小円型腫瘍

線維肉腫

線維肉腫

悪性線維組織球腫

皮膚線維肉腫

脂肪肉腫

脂肪肉腫

脂肪芽細胞症

筋肉腫

胃腸間質肉腫

滑膜肉腫

悪性中皮腫

未分化胚細胞腫

胚腫

胎児性癌

卵黄嚢腫

卵黄嚢癌

奇形腫の悪性転化

絨毛癌

胚細胞腫瘍

血管肉腫

再掲） 159人2.7％

8010

8011

8050

8140

8260

8504

8510

8560

8620

8640

8800

8805

8806

8810

C49.9G

8830

8832

8850

C49.9C

8881

8895

8936

9040

9050

9060

9064

9070

9071

C76.3A

9084

9100

9101

9120

６
２
１
１
１
１
１
１
１
１
５
１
１
５
１
２
１
０
１
１
１
１
１
１
７
５
１
１
２
１
１
６
３

１

１
１

１

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

２

１

１
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での登録となった。ステロイド抵抗性ネフロー

ゼ症候群での登録は2.0%であった。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。

血管内皮腫

悪性血管外皮腫

血管芽腫

悪性リンパ管腫

軟骨芽骨肉腫

軟骨肉腫

悪性軟部巨細胞腫瘍

悪性歯原性腫瘍

神経外胚葉腫瘍

脊索腫

神経節細胞腫

神経上皮腫

胞巣状軟部肉腫

悪性奇形腫

奇形腫

神経鞘腫

神経鞘腫

その他の芽腫

9130

9133

9161

9170

9181

9220

9251

9270

9364

9370

9492

9503

9581

9080N

9080C

9560C

D36・IA

C80D

２
１
２
２
１
５
１
１
８
１
５
１
２
６
４
９
１
２

表2，慢性腎疾患（合計3,544人）

（新規診断843人、継続2,443人、

転入32人、再開l35人、無記入91人）

(男子l,947人、女子l,386人、無記入211人）

（国の小慢事業3,507人、県単独事業37人）

疾 患 名 I C D 1 0 人 数 ( 人)%

急速進行性糸球体腎炎NOl.9170.5

慢性糸球体腎炎NO3.980.2

硬化性糸球体腎炎NO5.920 . l

ネフローゼ症候群NO4等lO7130.2

（以下、再掲）

微小変化型NO4.0591.7

先 天 性 N O 4 . 9 B l 3 0．4

ステロイド抵抗性NO4.OB722.0

遺伝性腎炎NO7.9等671 ．9

Alport症候群(再掲)Q87.8B320.9

二次性腎炎lO3529.2

IgA腎症(再掲)NO2.8A69819.7

（腎生検実施：652人、未実施：25人、

不明:21人）

IgM腎症(再掲)NO2.8B20.l

（腎生検実施:l人、未実施:l人）

紫斑病性腎炎(再掲)D69.OB3359.5

メサンギウム増殖性腎炎

NO5.3681.9

びまん性(再掲)NO5.3A80.2

巣状(再掲)NO5.3B20 .l

巣状糸球体硬化症NO5.lAl213.4

膜性増殖性糸球体腎炎NO5.51173.3

膜性腎症NO5.22216． 2

先天性腎奇形(以下、再掲)2065.8

多発性嚢胞腎Q61.3270. 8

腎嚢胞Q61.040. l

異形成腎Q61.4260.7

腎低形成Q60.5A802．3

腎無形成Q60.270．2

家族性若年性ﾈﾌﾛﾝろうN25.8D50.l

不明

重複症例

80．1%

36－－－

2，慢性腎疾患

17年度の登録人数を表2に示す。17年度は

3,544人であり、新規、継続とも16年度の半数

弱であった。17年度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。

県単独事業での登録は16年度の1,094人から

37人へと激減し、今後は全国的に統一された基

準での登録が期待される。また、再開は135人

であり、他の疾患群に比較して多かった。

16年度と比較して17年度の登録割合は、病理

診断名のIgA腎症が6.1%→19.7%、膜性腎症

が0.7%→6.2%、巣状糸球体硬化症が0.4%->

3.4％、膜性増殖性糸球体腎炎が0.6％→3.3％、

メサンギウム増殖性腎炎が0.1%→1.9%と増加

し、その分慢性糸球体腎炎は20.2%→0.2%と

著減した。そして、IgA腎症の腎生検実施割合

は、88.0%から93.4%に増加した。

従来病態が不明確であった慢性間質性腎炎が

8.4％→0.3%と著減し、2.3%は慢性腎孟腎炎

－34－



Gitelman症候群N25.8F

尿路の奇形等 Q 6 2 . 8

腎の奇形等Q63.9

OligomeganephroniaQ60.5B

Nail-Patella症候群Q87.2B

慢性間質性腎炎Nll.9

慢性腎孟腎炎Nll.9B

閉塞性腎症(以下、再掲）

水腎症Nl 3 . 3

水尿管症Nl3.4

巨大 水 尿 管 症Q62.2

尿路閉塞性腎機能障害Nll.l

腎尿路結石症N20.9等

腎結石(再掲)N20.0

腎血管性高血圧 Il5.0

Bartter症候群E26.8

慢性腎不全Nl8.9

（成長ホルモン治療用意見書

初回申請：3人、継続申請：

萎縮腎N26

腎尿細管性ｱｼﾄ゙ ｼーｽN25.8

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

疾 患名 IC DI O人 数( 人)%

気管支喘息J45.927148.l

気管支拡張症J47183.2

気管狭窄J98.08915.8

肺へモジデローシスE83.lBl42.5

慢性肺疾患P27.911921.l

中枢性低換気症候群G47.3B等376．6

先天性中枢性低換気症候群（再掲）

G47.3A335.9

CysticFibrosisE84.961．l

Kartagener症候群Q89.350.9

線毛機能不全症候群Q89.840.7

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等）00．0

３
２
０
１
１
１
０
６
９
１
２
４
３
１
９
５
５

４
１
１
８
６
４
１
３
２
３

２
２

１

0.1

1.2

0.3

0.0

0.0

0.3

2.3

7.5

7.0

0.3

0.1

0.1

0.1

0.0

1.1

0.7

3.8

4、慢性心疾患

l7年度の登録人数を表4に示す。l6年度の

lO,669人（新規3,796人、継続6,669人）から

5,890人（新規l,659人、継続3,936人）に半減

した。しかし、l7年度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、全国レベ

ルでは継続症例が若干増加したと推測される。

県単独事業での登録はl6年度のl,823人から

l9人へと激減し、今後は全国的に統一された基

準での登録が期待される。

l6年度と比較して17年度の登録割合は、比較

的重症なチアノーゼ性疾患が増加し、比較的軽

症な疾患が減少した。頻度の高い順にFallot四

徴症が5.7％→l4.5%、完全大血管転位症2.5%

→6.3％、両大血管右室起始症2.3％→5.3％、

単心室l.5%→4.4%、肺動脈閉鎖症がl.3%->

4.2％に、また、慢性心不全が0.l%→0.6%に

増加した。逆に心房中隔欠損症は7.5％→2.8％、

動脈管開存症2.9％→l.5%、期外収縮2.3%->

0.7％に減少した。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、冠動脈瘤

は5.6％→0.4％、冠動脈拡張症は2.2％→0.1%

に激減した。

8人）

22

24

2

0.6

0.7

0.1

3，慢性呼吸器疾患

l7年度の登録人数を表3に示す。17年度の登録人数を表3に示す。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年度までの約2割に減少した。18年

度以降は「概ねlか月以上の長期入院療法を行

う場合」も対象になり、今後は対象者数の回復

が見込まれる4)。

県単独事業での登録は16年度の846人から8人

へ激減し、今後は全国的に統一された基準での

登録が期待される。

慢性肺疾患、気管狭窄、中枢性低換気症候群

等の17年度新規対象疾患の登録症例が認められ

た。

表3，慢性呼吸器疾患（合計563人）

（新規診断316人、継続201人、

転入9人、再開5人、無記入32人）

（男子290人、女子242人、無記入31人）

（国の小慢事業555人、県単独事業8人）

表4、慢性心疾患（合計5,890人）

（新規診断l,659人、継続3,936人、

転入30人、再開72人、無記入193人）
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先天性心疾患等

心房中隔欠損症Q21.l

心内膜床欠損Q21.2等

（以下、再掲）

不完全型心内膜床欠損Q21.2A

完全型心内膜床欠損Q21.2B

単心房Q20.8

心室中隔欠損症Q21.0

単心室Q20.4

動脈管開存症Q25.0

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

(男子3,105人、女子2,472人、無記入313人）

（国の小慢事業5,871人、県単独事業l9人） ８
８

●
●

２
５

162

343

疾患 名ICD10

心筋症

心筋症(以下、再掲)142.9等

特発性拡張型心筋症142.0

（特定疾患対象）

肥大型閉塞性心筋症

（特発性)肥大型心筋症142.2

心内膜線維弾性症142.4

特発性拘束型心筋症142.5

拡張相肥大型心筋症142.9F

心型Fabry病142.9D

人数(人）％

0．2

2．2

0．4

15．1

4．4

1.5

l4

l31

26

887

262

91

154

19

2.6

0.3

３
３
９
８
３
１

７

0.1

1.2

0.2

0.1

0.1

0.0

１
７

●
●

０
０

３
３４

６
２
８
５
５
３
６
２
４

１

１

0.3

0.0

0.1

0.1

0.3

0.l

0.l

0.0

0．1

調律異常

房室ブロック(以下、再掲）

MobitzⅡ型ﾌ゙ ロック144.1B

完全房室ブロック144.2

高度房室ブロック144.2A

WPW症候群145.6A

完全心ブロック(以下、再掲）

ﾛﾏﾉ･ﾜﾙﾄ'症候群145.9B

Adams-Stokes発作145.9C

QT延長症候群145.9D

心室性期外収縮149.3

上室性頻拍14 7 . l 等

（以下、再掲）

発作性上室性頻拍147.1A

非発作性上室性頻拍147.1B

心室性頻拍147.2等

（以下、再掲）

発作性心室性頻拍147.2A

詳細不明な頻拍147.9等

（以下、再掲）

発作性頻拍1 4 7 . 9 A

非発作性頻拍147.9B

心房細動148

心房粗動148.OB

心室粗･細動149.0

洞不 全症候群149.5

房室解離145.8

５
０
１
４
６
６
４
２
０
１
４

８
１
７
４
９
９
４
６

1.4

0.2

1.2

0.1

0.8

1.6

0．1

0．0

1．5

0．7

1．1

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

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

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IO7.1

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

肺動脈形成不全Q25.7

Fallot四徴症Q21.3

３
２
６
５
１
０
１
９
０
３
３
６
８

１
８
３
１
６
２
４
４
８

１

２
１

0.2

0.0

l.5

0.1

2.2

0.2

l.0

0.2

0.3

0.7

0.1

4.2

3.2

８
２
６

４
３

0.8

0.0

0.6

l3

lO

0.2

0.2

８
２
４
３
４
６
２
２

0.1

0.0

0.1

0.1

0.1

0.4

0．0

lOO

1

2

l3

856

1.7

0．0

0．0

0．2

14.5
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冠動脈拡張症Q24.5F

冠動脈狭窄症Q24.5G

狭心症I20.9

心筋梗塞I21.9

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

0.1

0.1

0.0

0.1

0.0

４
３
１
５
１

0.1

0.2

0.6

0.3

0.2

0.1

1.7

0.l

3．7

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

１
３
１
１
０
１
１
２
４
６
５
５
７
７
１

１
２
１

３
３
ＡＯ

Ａ
Ｂ
Ｃ
２

０
０
１
Ａ
洞

Ｂ

Ａ

Ｏ
Ｏ
Ｏ
２
０
０
０
Ｊ
ｊ
別
別
肥
ｌ
４
ｌ
Ｊ
３
８
３
５
１
掲
２

１
４
０
３
５
５
４
４
３
Ｑ
Ｑ
Ｑ
羽
朋
湘
妬
妬
別
別
加
川
再
加

２
２
２
２
０
０
３
３
２

Ｑ
Ｑ
９
Ｑ
Ｉ
Ｉ
Ｉ
Ｉ
Ｑ

Ｑ
Ｑ
Ｑ
Ｑ
Ｏ
Ｑ
Ｑ
Ｏ
Ｏ
く
Ｑ

症
症
症
症
群
症

症
群
ｊ
症
窄
窄
全
群
群
症
症
始
離
始

症
症
全
候
掲
窄
狭
狭
不
候
症
候
位
位
起
・
起

残
症
症
窄
不
症
症
再
狭
下
上
鎖
症
鎖
症
鎖
症
転
転
室
沙
室

症
遺
鎖
窄
狭
鎖
脱
窄
、
弁
弁
弁
閉
成
閉
窄
閉
柳
管
管
右
ピ
左

腔
幹
閉
狭
上
閉
逸
狭
下
脈
脈
脈
弁
形
弁
縮
弓
乃
血
血
管
〃
管

二
心
脈
弁
弁
弁
弁
弁
脈
以
動
動
動
脈
低
脈
脈
脈
が
大
大
血
”
血

室
胸
動
帽
帽
帽
帽
帽
動
く
大
大
大
動
心
動
動
動
ゼ
全
正
大
夘
大

右
右
総
僧
僧
僧
僧
僧
大
大
左
大
大
大
荊
完
修
両
両

5，内分泌疾患

l7年度の登録人数を表5に示す。17年度は

12,334人であり、16年度の半数弱であった。し

かし、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、新規申請者は5,763人

からl/3以下のl,842人に減少した。

l6年度と比較したl7年度の登録割合に大きな

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、詳細不明の甲状腺機能低下症は

1754/27801=6.3%→29/12334=0.2%に、詳

細不明の先天性副腎過形成症は、799/27801=

2.9％→37/12334=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。

2.0

0.2

0.3

0.7

1.0

0.1

2.6

0.9

0.1

6.3

1.3

5．3

0.1

0.1

表5，内分泌疾患（合計12,334人）

（新規診断1,842人、継続10,080人、

転入151人、再開65人、無記入196人）

（男子5,482人、女子6,420人、無記入432人）

（国の小慢事業12,314人、県単独事業20人）その他

無脾症Q89.0

多脾症候群Q8 9 . 0 A

小児原発性肺高血圧症I27.0

慢 性 肺性心I2 7 . 9

(体)動静脈ろうQ27.3

体静脈異常還流症Q27.8A

0.8

0.4

0.8

0.9

0.0

0.0

０
１
５
５
２
１

５
２
４
５

疾患名ICD10人数(人)%

視床下部・下垂体疾患

下垂体機能低下症E23.0A2341.9

ｺ'ナドトロピン欠乏症E23.OB170.1

副腎皮質刺激ﾎﾙﾓﾝ欠乏症

E23.0Cl0.0

甲状腺刺激ﾎﾙﾓﾝ欠乏症E23.0D180.1

成長ホルモン分泌不全性低身長症

E23.0E496840.3

（成長ホルモン治療用意見書

初回申請：788人、継続申請：4323人）

ﾌﾟﾛﾗｸﾁﾝ欠乏症E23.0F10.0

下垂体性尿崩症E23.21461.2

腎性尿崩症N25.1640.5

下垂体性巨人症E22.040.0

クッシング病E24.050.0

心臓腫瘍(粘液腫､横紋筋腫脂肪腫､線維腫）

（以下、再掲)D48.7等90.2

心臓横紋筋腫Dl5.lA20.0

心臓粘液腫Dl5.lCIO.0

慢性心膜炎I31.940.l

慢性心内膜炎I3810. 0

収縮性心外膜炎I31.llO.0

慢性心筋炎I 51.4160.3

慢性心不全I 50.9340.6

心筋炎後の心肥大I51.7110．2

冠動脈瘤I25.4260.4
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抗利尿ﾎﾙﾓﾝ分泌異常症候群

E22.220.0

異所性甲状腺刺激ホルモン産生腫瘍

E34.2BIO．0

0.0

0.0

0.0

E25.OC

llβ水酸化酵素欠損症E25.OD

l7α水酸化酵素欠損症E25.OE

l8水酸化ｽﾃﾛｲﾄ゙ 脱水素酵素欠損症

E25.OF

病型不明の先天性副腎過形成

E25.0

副腎性器症候群E25.9

ｱﾙﾄ，ｽﾃﾛﾝ分泌不全E27.4B

偽性低ｱﾙﾄ'ｽﾃﾛﾝ症E27.4C

副腎腺腫D35.0A

クッシング症候群E24.9A

周期性ACTH症候群E24.9B

慢性副腎不全E27.lA

特発性ｱﾙﾄ'ｽﾃﾛﾝ症E26.0

高ｱﾙﾄ'ｽﾃﾛﾝ症E26.9

４
４
１

3 0.0

甲状腺疾患

甲状腺機能低下症EO3.9等262821．3

(EO3.9C[甲状腺機能低下症]のl2名含）

（以下、再掲）

クレチン症EO3.lA257620.9

（新生児ｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:1831人、

他で発見:191人、不明:554人）

先天性甲状腺ﾎﾙﾓﾝ不応症

EO3.lB30.0

処置後甲状腺機能低下症EO3.2200.2

慢 性甲状腺炎EO6.34123. 3

甲状腺機能冗進症EO5.0147011.9

0.3

0.0

0.0

0.0

0.0

0.0

0.5

0.0

0.0

0.0

７
１
１
５
１
４
７
２
２
１

３
６

甲状腺腺腫D3412

腺腫様甲状腺腫EO4.812

性ホルモンに関わる疾患

原発性性腺機能低下症(男）

E29．l44

ｱﾝﾄ'ﾛｹ'ン不応症E34.57

睾丸欠損症Q55.05

睾丸形成不全Q55.16

ｸﾗｲﾝﾌｪﾙﾀｰ症候群Q98.410

睾丸腫瘍D40.l

原発性性腺機能低下症(女）

E28.336

卵巣形成不全Q50.34

ターナー症候群Q96464

（成長ホルモン治療用意見書

初回申請：45人、継続申請：335

１
１

●
●

０
０

0.4

0.l

0.0

0.0

0．1

0.0

副甲状腺疾患

特発性副甲状腺機能低下症

E20.0

先天性副甲状腺欠損症E20.9

仮性副甲状腺機能低下症

E20.l

原発性副甲状腺機能冗進症

E21.0

特発性副甲状腺機能冗進症

E21.3

処置後副甲状腺機能低下症

E89.2

77

5

0.6

0.0

62 0.5

３
０
８

●
●
●

０
０
３

0.01

l3 0．1

初回申請：45人、継続申請：335人）

卵巣腫瘍D39.120．0

半 陰 陽 Q 5 6 . 0 5 0 .0

男性仮性半陰陽Q56.l70．1

女性仮性半陰陽Q56.240. 0

XY女性Q97.330.0

XX男性Q98.310.0

思春期早発症E22.86965.6

中枢性思春期早発症E22.8A2732.2

仮性思春期早発症E30.lAl80.l

ﾏｯｷｭー ﾝ･ｵﾙﾌ゙ ﾗｲﾄ症候群Q78.l50.0

性腺機能冗進症(女)E28.810.0

多嚢胞性卵巣症候群E28.260.0

2 0.0

副腎疾患

ｱｼﾞｿﾝ病E27．ll5

副腎皮質刺激ﾎﾙﾓﾝ不応症E27.lBl8

副腎形成不全Q89.137

21水酸化酵素欠損症E25.OA251

（新生児ｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:145人、

他で発見：46人、不明：60人）

先天性副腎ﾘﾎ゚ ｲﾄ・過形成

E25.OBll6

3β水酸化ｽﾃﾛｲﾄﾞ脱水素酵素欠損症

0.1

0.l

0.3

2.0

0.9
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(特発性)思春期遅発症E30.O

XYYmale(症候群)Q98.5

川崎病M30.3

冠動脈瘤(川崎病性)I25.4D

冠動脈拡張症(川崎病性)I25.4B

冠動脈狭窄症(川崎病性)I25.4C

ｼｪｰｸﾞﾚﾝ症候群M35.0

自己免疫性肝炎

自己免疫性腸炎

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

l4

2

0．1

0．0
３
６
２
７
３
８
５
０

０
１
２
２

４
３
１

24.2

19.0

7．3

0．4

1．4

0.5

0．3

0．0

膵疾患

全身性ﾘﾎ゚ ｼ'ｽﾄﾛﾌｨー

高ｲﾝｽﾘﾝ血症

特発性低血糖症

高ｶ゙ ｽﾄﾘﾝ血症

ｲﾝｽﾘﾝ分泌異常

E88.l

El6.l

El6．2

El6．8

E16.9

５
０
４
１
３

２
３

0.0

0.2

0.3

0.0

0.0

7，糖尿病

l7年度の登録人数を表7に示す。l7年度は

2,411人であり、l6年度の約半数であった。対

象疾患の割合に大きな変化は認められなかった

が、詳細不明の糖尿病が9.6％→0.2％と激減し

た。

新規対象疾患名として、膵β細胞機能に関わ

る遺伝子異常による糖尿病のMODY1(HNF

-lα遺伝子異常）、MODY2(Glucokinase

遺伝子異常）、MODY3(HNF-4α遺伝子異

常）、MODY5(HNF-lβ遺伝子異常）等の

登録が見られた。

その他

ﾗﾛﾝ型小人症E34.3A

多発性内分泌腺腫症D44.8

ﾌ゚ ﾗﾀ゙ ･ーｳｲﾘー 症候群Q87.lA

（成長ホルモン治療用意見書

初回申請:21人、継続申請

ヌーナン症候群Q87.lB

ﾛー ﾚﾝｽ･ﾑー ﾝ･ビードル症候群Q87.8A

カロチノイド症候群E34.0

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

７
３
５７１

0．1

0．0

l.4

ｊ人３
６
５
１
８

０１

0.0

0.0

0.0

0.1

6，膠原病

l7年度の登録人数を表6に示す。l7年度は

l,664人であり、l6年度の約半数であった。川

崎病は、l7年度膠原病のみでの登録になったが、

対象基準を決めて、対象患児の重点化を図った

ため、登録数は減少した。

新規対象疾患として、若年性特発性関節炎、

自己免疫性肝炎、自己免疫性腸炎の登録が見ら

れた。

表7，糖尿病（合計2,411人）

（新規診断362人、継続1,903人、

転入41人、再開32人、無記入73人）

（男子1,033人、女子1,292人、無記入86人）

（国の小慢事業2,409人、県単独事業2人）

疾患名ICD10人数(人)%

1型糖尿病E10.9190178.8

2型糖尿病E11.946219.2

詳細不明の糖尿病E14.940.2

インスリン抵抗性糖尿病

（以下、再掲)E11.9A等200.8

インスリン受容体異常症

E11．9B10．0

分類不能のインスリン抵抗性糖尿病

El1．9F130．5

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190.8

MODY1(HNF-lα遺伝子異常）

E11.9Hl20．5

MODY2(Glucokinase遺伝子異常）

表6，膠原病（合計l,664人）

（新規診断519人、継続l,051人、

転入18人、再開10人、無記入66人）

（男子815人、女子778人、無記入71人）

（国の小慢事業l,582人、県単独事業82人）

疾患名

リウマチ性心疾患

ｽﾁー ﾌ゙ ﾝｽ･ｼ゙ ｮｿﾝ症候群

慢性関節リウマチ

若年性関節リウマチ

若年性特発性関節炎

ICD10人数(人)%

109.940.2

L51．1150．9

M 0 6 . 9 7 0 ．4

M08.271342.8

M08.2B412．5
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Ell.9150.2

MODY3(HNF-4α遺伝子異常）

Ell．9JlO.0

MODY5(HNF-lβ遺伝子異常）

Ell．9LlO.0

他の疾患伴う糖尿病Ell.9P等50.2

膵摘後糖尿病Ell.9QlO．0

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等）00．0

8，先天性代謝異常

l7年度の登録人数を表8に示す。慢性消化器

疾患群が創設されたため、l,853人に減少した。

新規対象疾患名として、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、三頭酵素欠損症、ｶﾙﾆﾁﾝｱｼﾙｶ

ﾙﾆﾁﾝ転移素酵素欠損症、ク．ﾙﾀﾙ酸尿症Ⅱ型、ま

た、先天性魚鱗癬の非水萢型先天性魚鱗癬様紅

皮症、ｼｪー ｸ゙ ﾚﾝ･ﾗー ｿﾝ症候群、水萢型先天性魚鱗

癬様紅皮症、道化師様魚鱗癬の登録が見られた。

表8，先天性代謝異常（合計l,853人）

（新規診断206人、継続l,576人、

転入31人、再開lO人、無記入30人）

（男子997人、女子787人、無記入69人）

（国の小慢事業l,853人、県単独事業0人）

疾 患 名 I CD10人数(人)%

ﾄﾗﾝｽｺﾊﾞﾗﾐﾝⅡ欠損症D51.210.l

ﾋﾞﾀﾐﾝD依存性くる病E55.OA60.3

ﾌｪﾆﾙｹﾄﾝ尿症E70.0985．3

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有85人､無4人､不明9人）

高ﾌｪﾆﾙｱﾗﾆﾝ血症E70.OB241.3

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有21人､無1人､不明2人）

上，ｵﾌﾟﾃﾘﾝ欠乏症E70.OC20．1

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有2人､無0人､不明0人）

ﾁﾛｼﾝ代謝異常(以下、再掲）60．3

ｱﾙｶﾌﾟﾄﾝ尿症E70.2AlO.1

チロジン血症I型E70.2E50．3

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有0人､無4人､不明1人）

高ｲﾐﾄ'シ・ﾍ゚ ﾌ゚ ﾁﾄ゙ 尿症E70.8DlO.0

楓糖尿 症 E71.060.3

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有3人､無1人､不明2人）

側鎖ｱﾐﾉ酸代謝異常(以下、再掲）462．3

イソ吉草酸血症E71.lAIO.l

フ・ﾛﾋﾟｵﾝ酸血症E71.lF130.7

（ﾏｽｽｸﾘーﾆﾝｸ゙で発見:有4人､無4人､不明5人）

ﾒﾁﾙﾏﾛﾝ酸尿症E71.lH291.6

（ﾏｽｽｸﾘーﾆﾝｸ゙で発見:有0人､無21人､不明8人）

3－ﾋﾄ゙ﾛｷｼー3-ﾒﾁﾙｸ゙ﾙﾀﾙ酸尿症

E71.lJ30.2

（ﾏｽｽｸﾘーﾆﾝｸ゙で発見:有1人､無0人､不明2人）

副腎白質ｼﾞｽﾄﾛﾌｲ-E71.3A231.2

脂肪酸酸化異常症（以下、再掲)201.l

ｶﾙﾆﾁﾝﾙﾐﾁﾙﾄﾗﾝｽﾌｪﾗー ｾ゙ 欠損症

E71.3C80.4

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有0人､無6人､不明2人）

中鎖ｱｼﾙCoA脱水素酵素欠損症

E71.4A50.3

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有0人､無2人､不明3人）

極長鎖ｱｼﾙCoA脱水素酵素欠損症

E71.4C20.l

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ'で発見:有1人､無0人､不明1人）

三頭酵素欠損症E71.4DlO.l

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ'で発見:有0人､無1人､不明0人）

ｶﾙﾆﾁﾝｱｼﾙｶﾙﾆﾁﾝ転移素酵素欠損症

E71．4ElO.l

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有0人､無0人､不明1人）

ク・ﾙﾀﾙ酸尿症Ⅱ型E72.3C30.2

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有0人､無2人､不明1人）

アミノ酸転送異常E72.0等733．9

（以下、再掲）

シスチン症E72.OC60. 3

眼脳腎症候群E72.ODI70.9

シスチン尿症E72.OE331.8

ﾌｧﾝｺﾆ症候群E72.OFIOO．5

ﾊﾙﾄﾅｯﾌﾟ病E72.0GlO．1

リシ'ン尿性蛋白付耐症E72.0KlO.l

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.OL50.3

ﾎﾓｼｽﾁﾝ尿症E72.lCllO．6

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有9人､無0人､不明2人）

ﾒﾁｵﾆﾝｱﾃ゙ﾉｼﾙﾄﾗﾝｽﾌｪﾗーｾ゙欠損症

E72．lD10.l

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ，で発見:有1人､無0人､不明0人）

尿素ｻｲｸﾙ代謝異常E72.2等894.8

（以下、再掲）
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上・ﾙﾋ゙ ﾝ酸ｶﾙﾎ，ｷｼﾗー ｾ゙ 欠損症

E74.4A2

上°ﾙﾋﾞﾝ酸脱水素酵素欠損症

E74.4C9

シュウ酸尿症E74.8Cl

ｼｮ糖･ｲｿ麦芽糖吸収不全症E74.8Fl

ｶﾞﾝｸﾞﾘｵｼﾄﾞｰｼｽE75.lC等7

（以下、再掲）

Tay-Sachs病E75.OB6

GM2-ｶ゙ ﾝｸ゙ ﾘｵｼﾄ゙ ｼーｽE75.OCl

ｽﾌｲﾝｺ'リピドーシスE75.2等54

（以下、再掲）

Alexander病E75.2A2

Gaucher病E75.2D16

Fabry病E75.2EIO

異染性ﾛｲｺｼ゙ ｽﾄﾛﾌｨ-E75.2F9

Krabbe病E75.2G3

Farber病E75.2H2

多種ｽﾙﾌｱﾀー ｾ゙ 欠損症E75.211

Niemann-Pick病E75.2J2

Pelizaeus-Merzbacher病

E75.2K9

neuronalceroidlipofuscinosis

E75.43

ｺﾚｽﾃﾛｰﾙｴｽﾃﾙ蓄積症E75.5A2

ムコ多糖症E76.3A等60

（以下、再掲）

Hurler症候群E76.OA3

Hurler-Scheie症候群E76.OBl

Hunter症候群E76.1A30

ムコ多糖症Ⅲ型E76.2A2

ムコ多糖症Ⅳ型E76.284

ムコ多糖症Ⅵ型E76.2Cl

β-ｶ．ﾗｸﾄｼﾀ'一ｾ゙ ﾉーｲﾗﾐﾀ゙ ｾー゙欠損症
E76.3C3

ﾑｺﾘﾋﾟﾄ'‐ｼスE77.9等ll

（以下、再掲）

ﾑｺﾘﾋﾟﾄ'－ｼｽⅡ型E77.OA2

ﾑｺﾘﾋﾟﾄ'‐ｼｽⅢ型E77.OB5

ﾑｺﾘﾋﾟﾄ，‐シスI型E77.lA2

高ｺﾚｽﾃﾛｰﾙ血症E78.O等l68

高ｱﾙｷﾞﾆﾝ血症E72.2AlO.l

ｱﾙｷﾞﾆﾉｺﾊｸ酸尿症E72.2B60.3

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ'で発見:有0人､無3人､不明3人）

高ｱﾝﾓﾆｱ血症E72.2C221.2

ｼﾄﾙﾘﾝ血症E72.2D311.7

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有9人､無15人､不明7人）

ｵﾙﾆﾁﾝﾄﾗﾝｽｶﾙﾊ'ﾐﾗーｾ‘欠損症

E72.2E241．3

ｶﾙﾊ゙ ﾐﾙﾘﾝ酸合成酵素欠損症

E72．2H40．2

ｸﾞﾙﾀﾙ酸尿症I型E72.3A40.2

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ'で発見:有1人､無2人､不明1人）

3-ﾒﾁﾙｸ'ﾙﾀｺﾝ酸尿症E72.3C30.2

高ｸﾞﾘｼﾝ血症E72.5A30.2

腎 性ｱﾐﾉ酸尿症E72.950. 3

乳糖分解酵素欠損症E73.050.3

乳糖不耐症E73.9231．2

糖原病(以下、再掲)E74.OL等lO35.6

糖原病I型E74.OA221.2

糖原病Ⅱ型E74.OB40.2

糖原病Ⅲ型E74.OC130．7

糖原病Ⅳ型E74.ODlO.l

糖原病Ⅵ型E74.OFIO.l

糖原病Ⅸ型E74.0HlO.l

糖原病Ⅷ、X型E74.01150.8

肝型糖原病 E74.0J20． 1

筋糖原病E74.0KIO，1

果糖 不 耐 症 E74.lBlO.l

ﾌﾙｸﾄーｽ-1,6-ｼ゙ﾎｽﾌｧﾀーｾ゙欠損症

E74.lDIO.l

ｶﾞﾗｸﾄｰｽ血症(以下、再掲）422．3

カ．ﾗｸﾄｰｽ血症I型E74.2Al30.7

（ﾏｽｽｸﾘーﾆﾝｸ゙で発見:有l2人､無0人､不明1人）

力．ﾗｸﾄー ｽ血症Ⅱ型（ｶ゙ ﾗｸﾄｷﾅー ｾ・欠損症）

E74.2Bl81．0

（ﾏｽｽｸﾘーﾆﾝｸ゙で発見:有l3人､無5人､不明0人）

力'ﾗｸﾄー ｽ血症Ⅲ型(uridinediphosphate

galactose-4-epimerase欠損症
E74.2CllO.6

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ，で発見:有ll人､無0人､不明0人）

ク・ﾙｺー ｽ･ｶ゙ ﾗｸﾄー ｽ吸収不全症

E74.310．1

ﾋﾟﾙﾋﾞﾝ酸代謝異常(以下、再掲)llO．6

0．1
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(ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有6人､無lOO人､不明62人）

（以下、再掲）
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家族性高ｺﾚｽﾃﾛー ﾙ血症(ﾍﾃﾛ接合型､型不明含）

E78.OAl538．3

家族性高ｺﾚｽﾃﾛー ﾙ血症(ﾎﾓ接合型）

E78.OCllO．6

高ﾘﾎﾟ蛋白血症Ⅱ型E78.OB40.2

高リポ蛋白血症Ⅳ型E78.ll20.6

高リポ蛋白血症Ⅲ型E78.210.l

高ﾘﾎﾟ蛋白血症I型E78.3B20.l

先天性高脂質血症E78.510.l

ｱﾙﾌｱﾘﾎﾟ蛋白欠乏症E78.6AlO.l

家族性低β-ﾘﾎﾟ蛋白血症

E78.6B60．l

hypoxanthinguaninephosphoribosyl-

transferase欠損症E79.lAlO.0

Lesch-Nyhan症候群E79.lB130.7

adeninephosphoribosyltransferase欠損症

E79.8A20．1

ﾎﾟﾙﾌｲﾘﾝ症(以下、再掲)120．6

う°ﾛﾄﾎﾟﾙﾌｲﾘﾝ症E80.020.l

遺伝性ｺﾌ゚ ﾛﾎ゚ ﾙﾌｲﾘﾝ症E80.2AIO.l

骨髄性ﾌ゚ ﾛﾄﾎ゚ ﾙﾌｲﾘﾝ症E80.2B50.3

先天性ﾙﾌｲﾘﾝ症E80.2F30．2

Crigler-Najjar症候群E80.510.l

銅代謝異常E83.0等l327.l

（以下、再掲）

ｳｨﾙｿﾝ病E83.0All76.3

（ﾏｽｽｸﾘー ﾆﾝｸ゙ で発見:有4人､無67人､不明46人）

メンケス病E83.OBl50．8

リン 代謝 異常E83.3等975. 2

（以下、再掲）

家族性低燐酸血症E83.3A170.9

骨軟化症E83.3BIO．1

上・ﾀﾐﾝD抵抗性くる病E83.3D804．3

遺伝性若年性痛風MIO.920.l

α1-ﾄﾘﾌ゚ ｼﾝ抑制物質欠損症E88.OAlO.l

無ﾊﾌﾟﾄｸ'ロビン症E88.ODIO.l

ｱﾃ゙ ﾉｼﾝﾃ゙ ｱﾐﾅー ｾ'過剰産生症E88.8AIO.0

ｱﾎ蛋白C-Ⅱ欠損症E88.8D40．2

先天性ｱｾﾁﾙｺﾘﾝｴｽﾃﾗー ｾ゙ 欠損症

E88.8NIO．0

複合ｶﾙﾎ゙ ｷｼﾗー ｾ゙ 欠損症E88.8P30．2

ｸ，ﾘｾﾛー ﾙｷﾅー ｾ゙ 欠損症E88.8TlO.l

先天性高乳酸血症G31.88100.5

脳･肝･腎症候群Q87.8D10.1

骨疾患（以下、再掲）56930．7

軟骨無形成症Q77.434318．5

（成長ホルモン治療用意見書

初回申請：33人、継続申請:180人）

骨形成不全症Q78.020010．8

ｴｰﾗｰｽ･ﾀ・ンﾛｽ症候群Q79.6261.4

皮膚疾患（以下、再掲)583 .1

色素性乾皮症Q82.1331.8

白皮症E70.3B120．6

ﾊー ﾏﾝｽｷー ･ﾊ゚ ﾄ゙ ﾗｸ症候群E70.3CI0.0

先天性魚鱗癬120.6

（以下、再掲、Q80.9Aの4人含）

非水萢型先天性魚鱗癬様紅皮症

Q80.9840.2

ｼｪー ｸ'レン･ﾗー ｿﾝ症候群Q80.9D20．1

水萢型先天性魚鱗癬様紅皮症

Q 8 0 . 3 1 0.1

道化師様魚鱗癬Q80.9CI0.1

遺伝性脈管浮腫Q82.010.0

ｶﾙﾀｹﾞﾈﾙ症候群Q89.310.l

（本来は慢性呼吸器疾患に分類）

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)20.l

17年度は

9，血友病等血液・免疫疾患

l7年度の登録人数を表9に示す。

l,663人であり、l6年度の7,249人メl,663人であり、l6年度の7,249人から激減した。

比較的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が減

少したためである。

新規対象疾患として、慢性活動性EBｳｨﾙｽ感

染症、慢性移植片対宿主病、S蛋白欠乏症等の

登録が見られた。

表9，血友病等血液・免疫疾患

（合計l,663人）

（新規診断304人、継続l,282人、

転入24人、再開16人、無記入37人）

（男子l,103人、女子466人、無記入94人）

（国の小慢事業l,651人、県単独事業l2人）
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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.l

第XⅡ因子欠乏症D68.2F

第XⅢ因子欠乏症D68.2G

ｱﾝﾁﾄﾛﾝﾋ゙ ﾝⅢ欠乏症D68.21

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D69.3

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

好中球減少症(D70の1人含）

（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

慢性肉芽腫症D71B

好酸球増加症D72.1

ﾍﾓｸﾞﾛﾋﾞﾝM症D74.0

骨髄線維症D75.8

原発性免疫不全症(以下、再掲）

先天性無γｸ゙ ﾛﾌ゙ ﾘﾝ血症

D80.0

低ｶ゙ ﾝﾏｸ'ロブリン血症D80.l

IgA(単独)欠損症D80.2

IgG単独欠損症D80.3

免疫ｸ゙ ﾛﾌ'リン欠損症D80.8

細網異形成症D81.0

アデノシンテ'ｱﾐﾅー ｾ゙ 欠損症D81.3

重症複合免疫不全症D81.9

ｳｲｽｺｯﾄ･ｱﾙﾄ゙ ﾘｯﾁ症候群D82.0

DiGeorge症候群D82.l

高IgE症候群D82.4

細胞性免疫不全(症)D83.l

分類不能型免疫不全症D83.9

原発性補体異常症D84.l

ataxiatelangiectasia

７
２
１
１
０
５
２
４
１

１
２
１１

0．4

0．1

0.l

0.l

0．6

0．3

l.3

6.9

0．1

疾患名ICD10人数(ノ

AIDS B2 45

慢性活動性EBｳｨﾙｽ感染症

B27.9Al5

Kasabach-Merritt症候群

Dl8．032

真性多血症D45

骨髄増殖性疾患D47.13

血小板血病D 4 7 . 3 4

悪性貧血D51.0

葉酸欠乏性貧血D52.92

巨 赤芽球性貧 血D53.18

ｸ，ﾙｺー ｽー 6-ﾘﾝ酸脱水素酵素欠乏性貧血

人数(人） ％

0.3

0.9

1．4

0．1

0．2

0．2

0.l

0．1

0．5

３
４７

0.2

4.4

8

l37

５
２

●
●

０
８D55.0

ﾋ゚ ﾙﾋ゙ ﾝ酸ｷﾅー ｾ゙ 欠乏性貧血

D55．2G

サラセミアD56.9等

（以下、再掲）

αサラセミアD56.0

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

遺伝性有口赤血球症D58.8A

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AD 66

血友病BD6 7

ﾌｫﾝ･ｳｲﾙﾚﾌ゙ ﾗﾝﾄ゙ 病D68.0

3 0.2

１
５

●
◆

０
０

1

8

l20

9

7.2

0.5

2

l31

1

2

1

0.l

7.9

0.1

0.l

0.l

５
２
３
０
５
１
５
０

１
１

１１

0.3

0.1

0.2

0.6

0.9

0.1

0.3

6．6

0.9

2.0

15

34

７
１
３
１
０
４
１
０
７
５
０
６
０
１

２
１

１

１

１
１

l.6

0.7

0.2

0.1

0.6

0.2

0.1

0.6

0.4

0.3

0.6

0.4

0.6

0.1

0.23

0．2

l.4

l.l

0.l

４
４
９
１

２
１

0．4

31．4

7．8

7．4

７
２
９
３

２
２
２

５
１
１

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V因子欠乏症D68.2C

2.0

0.4

0.l

４
６
２

３
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先天性ﾐｵﾊ゚ﾁ-(G71.2の49人含）

（以下、再掲)221

筋細管性ﾐｵﾊﾟﾁ-G71.2Al

先天性筋線維型不均等症G71.2Bl

ﾈﾏﾘﾝﾐｵﾊﾟﾁ-G71.2C8

ｾﾝﾄﾗﾙｺｱ病G71.2El

福山型先天性筋ｼ゙ ｽﾄﾛﾌｲー

G71．2Fl60

先天性遺伝性筋ｼ゙ ｽﾄﾛﾌｲー

G71．2Gl

ﾐﾄｺﾝﾄﾞﾘｱ脳筋症G71.374

Kearns-Sayre症候群G71.3Bl

結節性硬化症Q85.ll59

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等）0

２
２
１

●
●
●

０
０
０

Gll.3

慢性移植片対宿主病D89.9

ﾋ゚ ﾙﾋ゙ ﾝ酸ｷﾅー ｾ゙ 欠損症E74.4B

ｸ・ﾙﾀﾁｵﾝﾍ゚ﾙｵｷｼﾀ゙ ｾー゙欠損症

E88.8J

C蛋白欠乏症E88.81

S蛋白欠乏症E88.8T

遺伝性出血性末梢血管拡張症

I78.0

Banti症候群K76.6

血栓性血小板減少性紫斑病

M31.l

大理石病Q78 .2

４
４
１

７
１
１
６
１

●
●
●
●
●

５
０
０
０
０

１

１
１
２

●
●
●

０
０
０

1

2

3

ll.4

0.1

0.l

２
１ 0.l

5．3

0.l

ll．3

0.0

５
１

●
●

０
０

9

2

ﾋｽﾁｵｻｲﾄｰｼｽXD76.0

（本来は悪性新生物に分類）

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

lO. l

11、慢性消化器疾患

l7年度新規疾患群であり、l7年度の集計結果

（登録人数1,069人）を表11に示す。新規対

象疾患として、Alagille症候群、肝硬変、門脈

圧冗進症、腸リンパ管拡張症等の登録が見られ

た。また、l6年度まで総胆管嚢腫での登録は、

先天性胆道拡張症となり、登録数は883人から

10.l

10、神経・筋疾患

l7年度の登録人数を表10に示す。l7年度は

l,408人であり、16年度のl,049人より増加した。

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。

県単独事業での登録は16年度のl52人から8人

へと激減し、今後は全国的に統一された基準で

の登録が期待される。

l82人に減少した。

表11、慢性消化器疾患（合計1,069人）

（新規診断251人、継続761人、

転入5人、再開9人、無記入43人）

（男子368人、女子647人、無記入54人）

（国の小慢事業1,069人、県単独事業0人）表10、神経・筋疾患（合計l,408人）

（新規診断376人、継続945人、

転入22人、再開28人、無記入37人）

（男子741人、女子625人、無記入42人）

（国の小慢事業l,400人、県単独事業8人）

疾患名ICD10人数(人)%

ｼ，ﾙﾍﾞｰﾙ症候群E80.410.1

デュビン．ｼ'ﾖﾝｿﾝ症候群E80.6Al0.1

腸リンパ管拡張症K63.9100.9

肝硬変K76.1121.1

進行性家族性胆汁うっ滞性肝硬変

K76.1A100．9

門脈圧冗進症K76.6B111. 0

肝内胆管拡張症K83.830.3

先天性微絨毛萎縮症K90.9CI0.1

胆道閉鎖症Q44.280375． 1

肝内胆管閉鎖症Q44.2820.2

先天性胆道拡張症Q44.518217.0

疾患名ICD10人数(人)%

亜急性硬化性全脳炎A81.170.5

（特定疾患対象）

ﾚｯﾄ症候群F84.2523.7

Leigh脳症G31.8A161.1

点頭てんかんG 40.468748.8

ﾚﾉﾂｸｽ･ｶ゙ ｽﾄｳ症候群G40.4A14310.2

重症乳児ﾐｵｸﾛﾆｰてんかんG40.48392.8

無痛無汗症G6 0. 89 0．6
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ﾌ゚ ﾗﾀ'‐ｳｲﾘー 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）

肝内胆管低形成症Q44.5B

肝内胆管異形成症候群Q44.5C

Alagille症候群Q44.7

不明(ｺﾝﾋ゚ ｭー ﾀ入力ﾐｽ等）

0.3

0.3

2.4

0.l

lO3

180

8

l2

l9

1

2.0

3.6

0.2

0.2

0.4

0.0

３
３
６
１
２

12、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表

12－1，表12－2に示す。

平成l4年1月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

請例が増加していた。

17年度より開始基準としてIGF-I値が追加さ

れたので、全国レベルに換算すると初回申請症

例は減少傾向がみられたが、継続申請症例は増

加傾向があった。
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表12－1、成長ホルモン治療用意見書

(H17年度初回申請症例）

（合計908人）

（男子525人、女子368人、無記入15人）

疾患名ICD10人数(人)%

成長ホルモン分泌不全性低身長症
E23.OE78886.8

ターナー症候群Q96455. 2

下垂体機能低下症E23.0Alll.3

ﾌﾟﾗﾀ'‐ｳｲﾘｰ症候群Q87.lA212．3

軟骨無形成症Q77.4333.6

慢性腎不全N18.930.3

その他の慢性腎疾患40．4

その 他30．3

不明(ｺﾝﾋﾟｭｰﾀ入力ﾐｽ等)lO.0

表12－2、成長ホルモン治療用意見書
(H17年度継続申請症例）

（合計5030人）

（男子2960人、女子1890人、無記入180人）

疾患 名 I CD10人数(人)%

成長ホルモン分泌不全性低身長症
E23.OE432385．9

ターナー症候群Q963356.7

下垂体機能低下症E23.OA491.0
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