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小児慢性特定疾病に対する ICD-10 コード附番に関する検討 

（令和３年度版） 

研究分担者 盛一 享徳（国立成育医療研究センター小児慢性特定疾病情報室 室長） 

研究分担者 横谷 進（福島県立医科大学ふくしま国際医療科学センター 特命教授） 

 

 研究目的 

疾病名は、診療録やレセプト請求の管理、疾

病研究の際の検索等にしばしば用いられ、疾病

名の適切な統制は、医療情報分野において非常

に重要な課題である。しかしながら、同一疾患

概念であっても複数の呼称がある場合が散見

され、また略称等もしばしば用いられることか

ら、電子データの管理上、疾病名がコード化さ

れていることが望ましい。 

小児慢性特定疾病の対象疾病となる疾病は、

包括的病名を含めると 800 を超えており、その

多くは稀少疾病に該当しているため、しばしば

病名管理用コードが附番されていない場合が

みうけられ、診療情報の管理上、混乱が生じて

いる。また同一概念の疾病に複数のレセ電算

コード（レセプト傷病名）が存在しており、レ

セプトデータの二次利用の際の病名把握の課

題となっている。 

共通した疾病コードの付与は、今後の疾病研

究促進の面からの喫緊の課題であり、疾病名

コードとしては、ICD-10 コードが参照されるこ

とが多いことから、本研究では、小慢対象疾病

に対し適切な ICD-10 コードおよびレセ電コー

ドの附番を試みた。 

研究要旨 

小児慢性特定疾病対策の対象疾病の多くは、患者数の少ない稀少疾病に該当し、病名コード

の附番に混乱が生じている。適切な病名コードの附番は、診療録の管理やレセプト請求等にお

いて、病名を正しく管理する上で重要な問題となっている。令和３年 11 月に小児慢性特定疾

病に新たに対象疾病が加わったことから、令和３年度版の小児慢性特定疾病の対象疾病に対

する ICD-10 コード附番および一般財団法人医療情報システム開発センター（MEDIS）標準病名

との対応の検討を行った。 

MEDIS が提供している ICD-10 対応標準病名マスタを利用し、MEDIS 標準病名との比較検討

を行った結果、標準病名が小児慢性特定疾病と未対応であると思われた疾病は、包括病名を含

む全 848 疾病中 29 疾病（3.4%）であった。 

今回の検証では、小児慢性特定疾病への ICD-10 コード付番と合わせて、対応する MEDIS 標

準病名およびレセ電算コードを明示した。本コード表を利用することで、レセプトデータにお

ける傷病名の利用コードの集約化を期待する。今後も小児慢性特定疾病のコード化を継続し、

実務利用が可能となるよう情報提供してゆきたい。 
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 研究方法 

小児慢性特定疾病対策の対象疾病（令和 3 年

度対象分）について、小児慢性特定疾病に対し、

ICD-10 コード附番を行った。ICD-10 コードは

2003 年版と一部改正を受けた 2013 年版が存在

することから、両者について検討した。医療情

報管理者が附番したコードを小児科専門医が

最終確認を行い、医学的妥当性を検討した。一

般財団法人医療情報システム開発センター

（MEDIS）が提供している ICD-10 対応標準病名

マスタ Ver.5.09 を利用し、小児慢性特定疾病

の対象疾病と対応すると思われる標準病名と

対応する ICD10 コードと比較した。過去に小児

慢性特定疾病の対象疾病に附番したICD10コー

ドと対象疾病と一対一対応すると判断した

MEDIS 標準病名が示す ICD10 コードに差異が

あった場合には、コードの一貫性を優先し、

MEDIS による ICD10 コードに置き換えた。 

 

（倫理面の配慮） 

本研究は、公開されているデータを用いた、

二次的なデータ分析であり、特別な倫理的配慮

は必要ないものと判断した。 

 研究結果 

対象疾病に対する ICD-10 コードと MEIDS 標

準病名および対応するレセ電コードを別表（表

1～表 16）に示す。ICD-10 コードが一つの疾病

について複数のコードが存在すると思われる

場合には、”／”にて併記し、一部の疾病につい

ては誘因となる疾病の元で対象疾病が存在す

る（例：腎腫瘍による慢性腎不全）ものについ

ては、両者のコードを“＋”で結んで表記した。 

今回の検討で MEDIS 標準病名において、小児

慢性特定疾病と対応する病名が定義されてい

ないと判断した疾病については、MEIDS コード

欄に ”登録なし“ で示した。一方で対象疾病と

対応するMEDIS標準病名が複数存在するときは、

その一覧を列記したが、一部の疾病については

代表的な傷病名と判断されたもののみを示し

た（表 6, 7）。 

MEDIS 標準病名との対応が無いと判断された

対象疾病は、悪性新生物（91 疾病中 4 疾病、う

ち包括的病名が 2 疾病）、慢性腎疾患（51 疾病

中 1 疾病、うち包括的病名 0 疾病）、慢性呼吸

器疾患（14 疾病中 0 疾病）、慢性心疾患（99 疾

病中 0 疾病）、内分泌疾患（92 疾病中 0 疾病）、

膠原病（24 疾病中 0 疾病）、糖尿病（7 疾病中

0 疾病、うち包括的病名 0 疾病）、先天性代謝

異常（138 疾病中 9 疾病、うち包括的病名 7 疾

病）、血液疾患（52 疾病中 0 疾病）、免疫疾患

（56 疾病中 3 疾病、うち包括的病名 3 疾病）、

神経・筋疾患（100 疾病中 9 疾病、うち包括的

病名 0 疾病）、慢性消化器疾患（44 疾病中 0 疾

病）、先天異常（39 疾病中 3 疾病）、皮膚疾患

（14 疾病中 0 疾病）、骨系統疾患（16 疾病中 0

疾病、うち包括的病名 0 疾病）、脈管系疾患（9

疾病中 0 疾病）であった。合計 848 疾病中 29 疾

病（うち包括的病名 12 疾病）について、MEDIS

標準病名との対応が無いと思われた。 

 考察 

1. MEDIS 標準病名マスタとの比較 

今回の検討において、MEDIS 標準病名と対応

の無かった疾病は、全体で 848 疾病中 29 疾病

3.4%であった。令和 3 年度に追加された疾病に

おいてMEDIS標準病名が存在していないものが

散見された。12 疾病は包括的病名であることか

ら、MEDIS 標準病名への登録が難しい可能性が

あるが、残る 17 疾病については MEDIS への登

録要請を行う必要があると考えられた。 

 

2. ICD-10 コード化の限界と課題 

ICD-10 の階層構造に疾患概念が存在しない

ものについては、定義が曖昧な疾患概念のコー

ドを附番せざるを得なかった。疾病によっては、

一つのコードに多数の疾病が紐付けられるこ

とが散見され、病名に対して一意のICD-10コー

ドが振られていないケースがしばしばあり、電

子的な取り扱いを考慮する場合には、望ましく

ない状況となることがあった。 

また令和 3 年度に追加された疾病の中で、Ｄ

ＤＸ３Ｘ関連神経発達異常症やＰＵＲＡ関連
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神経発達異常症といった疾病は、これまでの臓

器別疾患のカテゴリで構成されている ICD-10

コードにはなじみにくい疾患概念であると考

えられ、今回の報告では暫定的な附番を行った。 

 

3. 標準的なレセ電算コードの明示 

本検討では、ICD-10 コードだけでは無く、

MEDIS 標準病名とあわせてレセ電算コードを記

載した。同一疾病で複数のレセ電算コード（レ

セプト傷病名）を選択できることがあるが、本

コード表では登録傷病名として最もふさわし

いと考えられるコードを明示したことから、利

用されるレセ電算コードが集約化されること

が望まれる。 

 

 結論 

令和 3年度に対象となっている小児慢性特定

疾病対策について ICD-10 コード附番および

MEDIS 標準病名との比較検討を行った。一部暫

定的な附番である箇所も残るが、本コード表を

用いた実務への応用も可能となると思われた。

対象疾病は順次追加が行われることから、今後

もICD-10コード附番の作業を続けるとともに、

ICD-11 との連携も視野に入れつつ、継続的に

コード表を維持していく必要があると思われ

た。 

 研究発表 

なし。 

 

 知的財産権の出願・登録状況（予定を含
む。） 

特許取得/実用新案登録/その他 

なし/なし/なし 
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表 4 慢性心疾患（令和３年度版） 

小児慢性特定疾病情報センター 細分類名 
ICD10-

2013 

ICD10-

2013 

複数 

MEDIS リードターム 
レセ電算

コード 

1 洞不全症候群 I495  洞不全症候群 4278046 

2 モビッツ（Mobitz）2 型ブロック I441  モビッツ２型第２度房室ブロック 8842540 

3 完全房室ブロック I442  完全房室ブロック 4260002 

4 脚ブロック I454  脚ブロック 4265002 

5 多源性心室期外収縮 I493  多源性心室期外収縮 4276018 

6 上室頻拍（WPW 症候群によるものに限る。） I456  ＷＰＷ症候群 4267002 

7 多源性心房頻拍 I471  多源性心房頻拍 8849656 

8 6 及び 7 に掲げるもののほか、上室頻拍 I471  上室頻拍 8835435 

9 ベラパミル感受性心室頻拍 I472  ベラパミル感受性心室頻拍 8849681 

10 カテコラミン誘発多形性心室頻拍 I472  カテコラミン誘発多形性心室頻拍 8849584 

11 9 及び 10 に掲げるもののほか、心室頻拍 I472  心室頻拍 4271005 

12 心房粗動 I489  心房粗動 4273009 

13 心房細動 I489  心房細動 4273006 

14 心室細動 I490  心室細動 4274004 

15 QT 延長症候群 I458  ＱＴ延長症候群 8830130 

16 肥大型心筋症 I422  肥大型心筋症 4254015 

17 不整脈源性右室心筋症 I428  不整脈原性右室心筋症 8842533 

18 心筋緻密化障害 I424  心筋緻密化障害 8848202 

19 拡張型心筋症 I420  特発性拡張型心筋症 4254028 

20 拘束型心筋症 I425  拘束型心筋症 8833543 

21 心室瘤 I253  心室瘤 4141004 

22 心内膜線維弾性症 I424  心内膜線維弾性症 8835121 

23 心臓腫瘍 D487  心臓腫瘍 2398069 

24 慢性心筋炎 I514  慢性心筋炎 4290005 

25 慢性心膜炎 I319  慢性心膜炎 8849683 

26 収縮性心膜炎 I311  収縮性心膜炎 4232006 

27 先天性心膜欠損症 Q248  先天性心膜欠損症 8836237 

28 乳児特発性僧帽弁腱索断裂 I348  乳児特発性僧帽弁腱索断裂 8849668 

29 左冠動脈肺動脈起始症 Q245  左冠動脈肺動脈起始症 8849442 

30 右冠動脈肺動脈起始症 Q245  右冠動脈肺動脈起始症 8849467 

31 29 及び 30 に掲げるもののほか、冠動脈起始異常 Q245  冠動脈起始異常 8849261 

32 川崎病性冠動脈瘤 M303  川崎病性冠動脈瘤 4461004 

33 冠動脈狭窄症（川崎病によるものを除く。） I251  冠状動脈狭窄症 8831574 

34 狭心症 I209  狭心症 4139007 

35 心筋梗塞 I219  心筋梗塞 8834919 

36 左心低形成症候群 Q234  左心低形成症候群 8834015 

37 単心室症 Q204  単心室症 8837116 

38 三尖弁閉鎖症 Q224  三尖弁閉鎖症 8834112 

39 心室中隔欠損を伴う肺動脈閉鎖症 Q213  心室中隔欠損を伴う肺動脈閉鎖症 8848553 

40 心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖症 Q255  心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖症 8848554 

41 ファロー（Fallot）四徴症 Q213  ファロー四徴症 8839593 

42 タウジッヒ・ビング（Taussig-Bing）奇形 Q201  タウシッヒ・ビング症候群 8842798 

43 
両大血管右室起始症（タウジッヒ・ビング（Taussig-

Bing）奇形を除く。） 
Q201  両大血管右室起始症 7451001 

44 両大血管左室起始症 Q202  両大血管左室起始症 7451013 

45 完全大血管転位症 Q203  完全大血管転位症 8831636 

46 先天性修正大血管転位症 Q205  修正大血管転位 7451011 

47 エプスタイン（Ebstein）病 Q225  エプスタイン病 8848464 

48 総動脈幹遺残症 Q200  総動脈幹遺残症 8848599 

49 大動脈肺動脈窓 Q214  大動脈肺動脈窓 8837396 

50 三心房心 Q242  三心房心 7468007 

51 動脈管開存症 Q250  動脈管開存症 8838259 

52 単心房症 Q212  単心房症 8837117 

53 二次孔型心房中隔欠損症 Q211  二次孔開存 8838394 

54 静脈洞型心房中隔欠損症 Q211  静脈洞欠損症 8835489 

55 不完全型房室中隔欠損症（不完全型心内膜床欠損症） Q212  不完全型房室中隔欠損症 8841661 

56 完全型房室中隔欠損症（完全型心内膜床欠損症） Q212  完全型房室中隔欠損症 8841660 

57 心室中隔欠損症 Q210  心室中隔欠損症 8834988 

58 総肺静脈還流異常症 Q262  総肺静脈還流異常 8842790 
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表 16 脈管系疾患（令和３年度版） 

小児慢性特定疾病情報センター 細分類名 
ICD10-

2013 

ICD10-

2013 

複数 

MEDIS リードターム 
レセ電算

コード 

1 青色ゴムまり様母斑症候群 Q828  青色ゴムまり様母斑症候群 8842128 

2 巨大静脈奇形 Q278  巨大静脈奇形 8849739 

3 巨大動静脈奇形 Q273  巨大動静脈奇形 8849740 

4 
クリッペル・トレノネー・ウェーバー

（Klippel-Trénanay-Weber）症候群 
Q872  クリッペル・トレノネー・ウェーバー症候群 8832833 

5 原発性リンパ浮腫 Q820  原発性リンパ浮腫 8849744 

6 リンパ管腫 D181  リンパ管腫 2281002 

7 リンパ管腫症 M8950  リンパ管腫症 8848683 

8 遺伝性出血性末梢血管拡張症（オスラー病） I780  オスラー病 8848472 

9 
カサバッハ・メリット（Kasabach-Merritt）現

象（症候群） 
D694  カサバッハ・メリット症候群 2280083 

 


