
リンパ脈管筋腫症（LAM）（注1）  

1．主要項目  

（1）必須項目  

LAMに一致する胸部CT所見（注2）があり、かつ他の嚢胞性肺疾患を除外で  

きる．  

（2）診断の種類：診断根拠により以下に分類する．   

① 診断確実例：必須項目＋病理診断確実例（注3）   

② 診断ほぼ確実例  

②－1組織診断例：必須項目＋病理診断ほぼ確実例（注3）  

②－2 細胞診断例‥必須項目＋乳靡胸腹水中にLAM細胞クラスター（注4）  

を認めるもの   

（∋ 臨床診断例（注5）  

③－1：必須項目十LAMを示唆する他の臨床所見  

③－2：必須項目のみ  

2．鑑別診断   

以下のような肺に裏胞を形成する疾患を除外する．  

・ブラ，プレブ  

・COPD（慢性閉塞性肺疾患）  

・ランゲルハンス細胞組織球症（LCH）  

・シェーグレン症候群に伴う肺病変  

－アミロイドーシス（濾胞性肺病変を呈する場合）  

・空洞形成性転移性肺腫瘍  

・Birt－Hogg－Dube症候群  

・リンパ球性問質性肺炎1ymphocyticinterstitialpneurnonia（LIP）  

・Light－Chain deposition disease  

3・．特定疾患治療研究事業の対象範囲  

上記①②③いずれであっても特定疾患治療研究事業の対象とする。   

但し、③臨床診断例の申請にあたっては臨床調査個人票の主治医意見欄に病理診   

断できない理由、結節性硬化症の診断根拠、穿刺検査で確認した乳度胸水や乳靡   

腹水の合併、などの必要と思われる意見を記載すること。胸部CT画像（高分解能  

CT）も提出すること。  

ー82－   



（注1）LAMは全身性疾患であるため、肺病変と肺外病変がある。肺外病変のみのLAM  

症例が診断される可能性は否定できないが、このLAM認定基準では予後を規定  

する肺病変の存在を必須項目とする。  

（注2）LAMに一致する胸部CT所見  

境界明瞭な薄壁を有する褒胞（数m～1cm大が多い）が，両側性，上～下肺  

野に，びまん性あるいは散在性に，比較的均等に，正常肺野内に認められる．  

高分解能CT撮影（スライス厚1～2mm）が推奨される．  

（注3）病理学的診断基準  

LAMの基本的病変は平滑筋様細胞（LAM細胞）の増生である．集族して結節  

性に増殖する．病理組織学的にLAMと診断するには，このLAM細胞の存在を  

証明することが必要である．肺（褒胞壁，胸膜，細気管支・血管周囲など），  

体軸リンパ節（肺門・縦隔，後腹膜腔，・骨盤腔など）に主に病変を形成し，  

リンパ管新生を伴う．  

（1）LAM細胞の所見  

（D HE染色  

LAM細胞の特徴は，（∋細胞は紡錘形～類上皮横形態を呈し，②核は類円形～  

紡錘形で，核小体は0～1個，核クロマチンは微細，（訓田胞質は好酸性もし  

くは泡沫状の所見を示す．   

（∋免疫組織化学的所見  

LAM細胞は，抗α－SmOOthmuscleactin（α一SMA）抗体，抗HMB45抗体（核  

周囲の細胞質に順粒状に染色）に陽性を示し，核は抗estrogenreceptor（ER）  

抗体，抗progesterone receptor（PR）抗体に陽性を示す．LAM細胞はこれ  

らすべてに陽性となるわけではない．  

（2）LAM細胞の病理学的診断基準  

病理診断確実：  

（1）－①（HE染色所見）＋1）－②のα－SMA（＋）＋HM朗5（＋）  

病理診断ほぼ確実：  

（1）－①（HE染色所見）＋1）－②のαLSMA（＋）＋HMB45（N）かつ、ER  

かPRのいずれか一つでも陽性の場合。  

（注4）LAM細胞クラスターは、表面を一層のリンパ管内皮細胞で覆われたLAM細胞集  

塊である，α－SMA、HMB45，ER，PR，D2T40（あるいはVEGFR－3）による免  

疫染色で確認する．  

（注5）LAMを示唆する他の臨床所見とは、以下の項目をいう。  

（1）結節性硬化症の合併  

結節性硬化症の臨床診断は，日本皮膚科学会による結節性硬化症の診断基準  

及び治療ガイドライン（日皮会誌：118（9），1667－1676，2008）に準じる．  
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但し，「B－3 臨床診断例」の場合ではLAMの病理診断や細胞診診断が得られ  

ていない状況であるため，LAMを除外した項目で結節性硬化症の臨床診断基準  

を満たすことが必要である．  

（2）腎血管筋脂肪腫の合併（画像診断可）  

（3）穿刺検査で確認した乳度胸水や乳廉腹水の合併  

（4）後腹膜リンパ節や骨盤腔リンパ節の腫大  

（2）（4）の場合には腎血管筋脂肪腫の診断の根拠として、病理のコピーあるいは  

適切な画像（腹部や骨盤部のCTあるいはMRI）を胸部CT画像に加えて提出するこ  

と  
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リンパ脈管筋腫症（LAM） 臨床調査個人票  （1，新規）  
生  

1．男  

名  二二  年 月 
氏  

（歳，  

郵便番号  出  生   発病時在住  
住  所  

電話  （ ）  
都道府県   都道府県   

確  
発 病 年 月  ：  年．月（満歳）初診年月日三： 年月 日    ：  年月 日   

体障害 
1・あり（等級  

級）2・なし    介護認定●…：芸笠雲三㌍度 ）   

保 険 種 別  二 

社会活動（1．就労 2．就学 3．家事労働 4．在宅療養 5．入院 6．入所7．その他（   ））  

生 活 状 況            日常生活（1．正常 2．やや不自由であるが独力で可能 3．制限があり部分介助 4．全面介助）   

受診状況  
1．主に入院 2．入院と通院半々 3．主に■通院（／月） 4．往診あり 5．入通院なし 6．その他（  

（最近6か月）  
）  

発症と経過（具体的に記述）   

（1）初発症状または徴侯（みられたものすべてをチェックする）  

1．労作時の息切れ  2，気胸  3．胸部異常陰影・ 4．その他  
症状および  

兆  
候             （2）現在の症状および症候  

1．無症状 ・2．労作時の息切れ（気胸や胸水による一時的増悪を除く） 3．咳  4＿疾  5．血疾  6．喘鳴  
7．気胸  8．腹痛  9．血尿 10．腎機能障害 11．下肢のリンパ浮腫 12．その他の症状   

1．一度も喫煙したことがない  

喫煙歴  2．過去に喫煙したことがあるがやめた（＿本／日x＿年）  

3．現在喫煙している（〟本／日x＿年）   

TSC l．あり  2．なし  

家 族 歴               LAM l．あり  2．なし  

気胸 1．あり  2．なし   

閉経 1．あり（ホルモン療法中も含む）  2．なし  

月経および        妊娠 1．あり （＿回） 2．なし   

妊娠・出産歴  出産 1，あり （回） 2．なし  

周産期の気胸の合併 1．あり  2．なし   

胸部CT：1．異状あり （1．多発性事別包 2．縦隔リンパ節腫大 3．胸水 4．その他  ）  

胸部検 査所 見  2．異常なし  

胸水：1．あり（1．乳腺である 2．乳腺でない 3．穿刺検査していない） 2．なし  

腹部画像検査（超音波、CTまたは肥Ⅰ検査）：1．施行  2，未施行  

腎血管筋脂肪腫： 1．あり（1．右 2．左 3．両側）  2．なし  

腹部検 査所見                 腎臓以外の血管筋脂肪腫：1．あり（1．肺 2．肝臓 3．肺臓 4．その他 ） 2．なし  

腹部リンパ節腫大（1ymphangioleiomyoma）：1．あり（1．後腹膜腔 2，骨盤腔）2．なし  

検査所見  腹水：1．あり（1．乳靡である 2．乳摩でない 3，穿刺検査していない） 2．なし  

1． あり  2．なし  

生検部位（複数可）：1．肺  2．リンパ節 3．その他（  ）  

病理組織学的所見：  

病理組織診 断  （i）α－SmOOthmuscleactin（α－SMA）免疫染色：1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（止）H雌45免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（山）エストロゲンレセプター免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（正）プロゲステロンレセプター免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．未施行   
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1． あり（1．胸水 2．腹水）  2．なし  

免疫細胞染色所見  

（i）α－SmOOthmuscleactin（αLSMA）免疫染色‥1．陽性′ 2．陰性 3．末施行  
細胞診診断  

（止）HMB45免疫染色＝  1．陽性 2．陰性 3．末施行  
（LAMcellcluster  

の証明）  （山）エストロゲンレセプター免疫染色：  1．陽性 2．陰性 3．未施行  

（わ）プロゲステロンレセプター免疫染色：  1．陽性 2．陰性  3．末施行  

（Ⅴ）D2－40免疫染色：  1．陽性 2，陰性 3．未施行  

（豆）VEGFR←3免疫染色：  1．陽性 2．陰性 3．末施行   

初診時  最新の結果  

（  年  月）  （  年  月）  

6分間歩行試験   口重内気 □02＿L／min  

rHogg－Dub昌症候群  

パ球性問質性肺炎（LIP）  できる 2．鑑別できない  
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病  型 け 孤発性LAM（sporadic LAM） 2．結節性硬化症に合併したLAM（TSC－LAM）  

診断の種類 …1．診断確実例  2．診断ほぼ確実例（1．組織診断例 2．細胞診断例） 3．臨床診断例  

（臨床診断例において記載すること。病理診断できない理由、結節性硬化症の診断根拠、穿刺検査で  

確認した乳靡胸水や乳靡腹水の合併、などの必要と思われる意見を記載すること。）  

総合診断  

主治医意見欄  

（ヨホルモン治療  《既治療》  
1．あり（1．GnRHアゴニスト 2．プロゲステロン 3．外科的卵巣摘出術  4．その他   

）  

2．なし  

《現在の治療》  
1．あり（1．GnⅢアゴニスト 2．プロゲステロン 3．外科的卵巣摘出術 、4．その他   ）  

治療効果1．あり 2．なし 3．不明  

2．なし  

②その他LAMに対する治療  《既治療》  
1．あり（薬品名  

《現在の治療》  
1．あり（薬品名  

）2．なし  

）2．なし  

③現在の気管支拡張療法  1．あり  2．なし  

1．キサンチン製剤   

2て β刺激薬（1．長時間作用型吸入  2．短時間作用型吸入  3．貼付β刺激薬  
4，経口β刺激薬）   

1 二給コり、／裏三／1 一匡・ヨ圭閻イセけ］理ゴロ乃入   り 全車日主lヲR作E日丹Jp乃入1  

これまでの気胸に対する  気胸の発症 1，あり（回数 右  回、左  回）  2．なし  

胸膜癒着術  右；1．あり 2．なし  左；1．あり 2．なし  

治療内容   

治療   

⑤その他の外科手術  胸管結致術（乳腺胸）1．あり  2．なし  

愕切除術  1．あり（1．部分切除 2．全摘）   2．なし  

その他  

1．あり （1－ 在宅酸素療法 2，在宅人工呼吸療法（1．NPPV 2．TPPV））  2．なし  

1．あり （登録日二西暦  年  月） 2．なし  
脳死肺移植登録  

（待機中）  

肺移植術  1．あり  2．なし  

肺移植日：西暦  年  月  日  

肺移植の種類  

1，脳死肺移植（1．右片肺移植  2．左片肺移植  3．両肺移植  4．心肺同時移植）   

2．生体肺移植  

（施行年月 平成  年  月）  

医療上の問題点  

【wISH入力不要】  

医療機関名   

医療機関所在地   

医師の氏名  

電話番号  
（  ）  

記載年月日：平成  年  月  日  
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リンパ脈管筋腫症（LAM） 臨床調査個人票  （2．更新）  

氏  名   性別2風月日3・昭蒜4：平成 年  月 

（ 

郵便番号  

住  所  
出   生  発病時在住  

電話   （）  都道府県  都道府県   

年月 日保険種 発病年月  …二 年月（満歳）初診年月日…二 

身体障害者 手 帳  1．あり（等級  級） 2．なし 介 護 認 定1．要介護（要介護度   ） 2．要支援 3．なし  

社会活動（1．就労2，就学3．家事労働4．在宅療養 5．入院6．入所7．その他（））  
初回認定年月  

生活状況  
日常生活（1．正常2．やや不自由であるが独力で可能3．制齢あり部分介助4．全面介助）：  年 月   

受診状況 （近1年）  1．主に入院 2．入院と通院半々 3．主に通院（ ／月） 4．往診あり 5．入通院なし 6．その他（  
最  

）  

治療と経過（前回中指からの変化を中心に具体的に記述）   

【wISH入力不要】   

（1）初発症状（みられたものすべてをチェックする）  

1．労作時の息切れ  2．疲れやすい感じ 3．胸痛  4．失神  5．咳聴  6．血疾  7．唆声  

症状および                      （2）現在の症状および症候  

兆  候  

1．無症状  2．労作時の息切れ（気胸や胸水による一時的増悪を除く）  3．咳  4．疾  5．血疾  

6．1喘鳴  7■気胸  臥睨痛  9．血尿 10．腎機能障害 11．下肢のリンパ浮腫 12．その他の症状   

現在の   1．喫煙あり  
喫煙状況  

2，喫煙なし   

月経および   
閉経1．あり（ホルモン療法中も含む）  2．なし   

妊娠・出産  妊娠1．あり  2． なし   

歴（1年以  

内のもの）   
聞直期の気胸の合併 1．あり  2＿ なし   

胸部CT二1．異常あり（1．多発性嚢胞 2．縦隔リンパ節腫大 3．胸水 4．その他 ）  

胸部検査所見  2．異常なし   
（1年以内のもの）  

3．末施行  

胸水：1．あり（1．乳撫である 2．乳煉でない 3．穿刑検査していない）2．なし 3．不明  

腹鮒一軒性検査（超音波、CTまたは腔Ⅰ検査）：1．施行  2．未施行  

l汗血管筋脂肪腕： 1．あり（1．右 2．左 3．両側）  2．なし  

胸部検査所見 （1年以内のもの）                 腎臓以外の血．管筋脂肪腫：1．あり（1．肺 2．肝臓 3．脾臓 4．その他）  2．なし  
腹部リンパ節腫大（1ymphangioleiomyoma）：1．あり（1．後腹膜腔 2：骨盤腔） 2．なし  

検査所見  腹水：1．あり（1．乳傑である 2．乳靡でない 3．穿刺検査していない）2．なし 3．不明  

1．あり  2．なし  

生検部位（複数可）：1．肺  2．リンパ節  3．その他（  ）  

病理組織学的所見：  

病理組織診断  
（i）α－Sm00thmuscleactin（α－SMA）免疫染色： 1．陽性  2L陰性  3，未施行  

（1年以内のもの）  

（辻）冊B45免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（山）エストロゲンレセプター免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．末施行  

（k）プロゲステロンレセプター免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．末施行   
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1．あり（1．胸水 2．腹水）  2．なし  

免疫細胞染色所見  

細 胞 診 診 断                           （i）α一SmOOthmuscleactin（α－SMA）免疫染色：   1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（LAMcellcluster  
（止）H雌45免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．未施行  

の証明）  

（Ⅰ年以内のもの）  （揖）エストロゲンレセプター免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（毎）プロゲステロンレセプター免疫染色：  1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（Ⅴ）D2－40免疫染色‥  1．陽性  2．陰性  3．未施行  

（vi）VEGFR－3免疫染色‥  1．陽性  2．陰性  3．未施行   

最新の結果  

（  年  月）  

身長  Cm  

口重内気 □02＿L／min   

DLco（ml／lnin／mmHg）  

1．あり 2．なし  
（ある場合は根拠を記入）  

6分間歩行試験  口重内気 ロ02－L／min  

2．なし  

現 在 の  
に対する治療   

治療内容  
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③気管支拡張療法  2．なし  

1．キサンチン製剤   

2・β刺激薬（1．長時間作用型吸入 2．短時間作用型吸入 3．貼布β刺激薬  

4．経口β刺激薬）  

．．－＿と＿．＿．．誌三＿旦∠塞」L＿真壁親任愚聖払．．．旦」塵昼間任周望盛込l嶋←【＿．．－．．．H‖．…Ⅶ＿＿＿＿一．．，．【  

最近1年間の気胸の合併  

1．あり（回数 右  回、 左  回） 2．なし  

気胸を合併した際の治療  

④気胸に対する治療  

1．安静のみ  右  回、左   

左
 
 

回
 
回
 
回
 
回
 
2
．
 
 

一
二
言
 
 

2．胸腔ドレナージ   右  回、   

3．開胸手術  右  回、   

4．胸腔鏡手術  右  回、   

5．胸腔鏡下肺胸膜カバーリング術  

胸膜癒着術を施行した場合  

左
 
左
 
左
 
 3．両側  

1．内科的胸膜癒着術 □右   回 口左  回   

2．外科的胸膜癒着術 口右  回 □左  回  

1．壁イ川胸膜部分切除術 2．壁イ勅胤膜電気焼灼術  

3．フィブリノゲン製剤などの薬剤投与（商品名二  

4．その他   

⑤その他の外科手術  

（1年以内のもの）  

1．あり（1．胸管結崇術 2．腎切除術（1．部分切除 2．全j■削 3．その他  

⑥在宅医療  1．あり（1．在宅酸素療法 2．在宅人工呼吸療法（1．NPPV 2．TPPV）） 2．なし  

⑦肺移植  脳死肺移植登録（待機中）1．あり （登録日：西暦  年  月） 2．なし  

肺移植術1．あり  2．なし  

肺移柿目： 西暦  年   月  日  

肺移植の種類  

1．脳死肺移植（1．右片肺移植  2．左片肺移植  3．両肺移植  4．心肺同  

時移植）   

2．生体州i移植  

前回申請からの変化を具体的に記述  

医繰上の問題点  

【wISH入力不要】  

医療機関名   

医嫉機関所在地   

医師の氏名  

（   ）   

記職年月日：平成   年 ′ 月  日  

電話番号  
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重症多形溶出性紅斑（急性期）  

A．Stevens－Jolmson Syndrome   

l．主要項目  

（1）主症候  

① 体表面積の10％未満のびらんもしくは水痘。  

② 皮膚粘膜移行部の重篤な粘膜病変（出血性あるいは充血性）。  

③ 38℃以上の発熱。  

④ 皮疹は非典型的ターゲット状多形紅斑  

（2）病理所見  

表皮の壊死性変化を認める。  

（3）眼科的所見  

角結膜上皮欠損（フルオレセインで面状に染色される）と偽膜形成のどちらかあるいは両方を伴う両  

眼性の急性結膜炎。   

2．参考事項  

TENへの移行があり得るため、初期に評価を行った場合には、極期に再評価を行う。   

3．診断基準   

・1（1）①から③のすべてを満たすもの。または、1（1）①、②、④の全てを満たし、かつ（2）  

を満たすもの。   

・眼病変が重視されるため、（3）を満たし、かつ1（1）①、②、④の1つ以上の項目を満たすもの。   

B．Toxic epidermalnecrolysis   

l．主要項目  

（1）主症候  

① 体表面積の10％を越える水痘、表皮剥離、びらんなどの表皮の壊死性障害。  

② 皮疹は広範囲のびまん性紅斑および斑状紅斑である。  

③ 38℃以上の発熱。  

（2）病理所見  

顕著な表皮の壊死を認める。  

（3）眼科的所見  

眼症状は角結膜上皮欠損（フルオレセインで面状に染色される）と偽膜形成のどちらかあるいは両方  

を伴う両眼性の急性結膜炎。   

2．鑑別診断  

ブドウ球菌性熱傷様皮膚症候群（SSSS）   

3．診断基準   

1（1）①から③のすべてを満たすもの。SSSSが完全に除外できない場合でも、1（1）①から③の  

すべてを満たし、かつ1（2）あるいは1（3）を満たすもの。  
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重症多形浸出性紅斑紅斑（急性期） 臨床調査個人票案  

性   1．男   生年  1．明子台 2．大正   

氏名  別   2．女   月日  3・昭和 4・平成   年 月  日生（満 歳）   

住所   郵便番号  出生  発病時在住  
都道府  

電話  （  ）  
都道府県   

県  
発病年月   年 月（満 歳）   年  月  日      保健種  

月日  別   4．共5．国6．高   
上こ′∃、   ー－′・⊥▼，  1・要介護（要介護度 ） 2．要支援 3．なし   

者手帳   

．∠ゝ・‾」、．じん ・⊥、き．一一L－－  ））   

二二不がが分 

家族歴  1．あり  2．なし  3．不明  受診状況  1・主に入院 2．入院と通院半々 3．主に通院（／  
ありの場合（続柄  ）  （最近6か月）     月）  

4．往診あり5．入通院なし6．その他  
（ ）   

発症と経過（具体的に記述）  

1．SJS  2．TEN（a．sJS進展型  b．びまん性紅斑進展型 c．特殊型  d．不全型）  

1．治癒  2．軽快  3．不変  4．徐々に悪化  5．急速に悲化  6．その他  

症状および所見  

（D 皮膚のびらん・水痘  
② 皮侶粘膜移行部の室生な病変  

③ 発熱（38℃以上）  

④ 非典型的ターゲット状多形紅斑  
⑤ 病理学的に表皮の旗死性変化  
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∠
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⑥ 両眼の急性結膜炎に伴う角結膜上皮欠損または偽膜形成  

① 皮偶のびらん・水痘、表皮剥離  
② 広範囲のびまん性紅斑・斑状紅斑  
③ 発熱（38℃以上）  
① ssssを否定できる  

り
り
き
り
り
 
 
あ
あ
で
あ
あ
 
 

（
 
 
 
L
 
L
 
l
 
1
 
1
 
 

2．なし  3，不明  
2．なし  3．不明  
2．できない  

2．なし  3．不明  
2．なし  3．不明  

る
 
 ⑤ 両眼の急性結膜炎に伴う角結膜上皮欠損または偽膜形成  

（む 病理学的に顕著な表皮の壊死  

重愕度（韮症多形浸出性紅斑の麓篤度判定基準（別表）  を参照し、各々スコアを記北）  

1．粘膜疹  

2．皮偶の水痘、びらんの面相  

3．38℃以上の発熱  
4＿ 呼吸器障害  

5．表皮の全屈性壊死性変化  

6．肝機能障害（ALT〉100IU／L）  

（ 点）  

（ 点）  

（ 点）  

（ 点）  

（ 点）  

（ 点）  

合計スコア  
以下はスコアに関わらず重症と判断する  

（ 点）→逓篤度＝グレードⅠ（6点末梢） グレードⅡ（6点以上）  

1・SJS／TENに関述する呼吸障害のみられるもの   2．角結膜上皮欠損、偽膜形成の両方がみられるもの  
3．びまん性紅斑進展型TEN  

治療効果  

①副腎皮質ステロ  
②ステロイドパル  
③免疫抑制剤  
④血腫交換療法  
⑤大腿ガンマグロ  
⑥その他   

れ
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医療上の問題点  

医痺機関名   

医療機関所在地   

医師の氏名  

電話番号  （  ）   

印  記濾年月日二平成 年 月  日  

※医療受給者証の有効期間は、その病態に鑑み原則として6ケ月とする  
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偽膜形成  l
 
l
 
l
 
l
 
l
 
l
 
1
 
 
3
2
 
1
 
1
 
1
 
1
 
 

角結膜上皮欠損  
結膜充血  

口唇、口腔内 口腔内広範囲に血痴、出血を伴うびらん  
口唇にのみ血痴、出血を伴うびらん  
血痴、出血を伴わないびらん  

陰部びらん  
2 皮膚の水癌、びらん  

30％以上  
10－30％  

10％未満  
3 38℃以上の発熱  
4 表皮の全屈性壊死性変化  
5 SJS／TENに関連する肝機能障害（ALT〉100IU／L）   

重篤度判定基準二 6点未満 グレードⅠ  
6点以上 グレードⅡ  
ただし、以下はスコアに関わらず重症と判断する  
1）日艮表面で角結膜上皮欠損、偽膜形成の両方がみられるもの  
2）SJS／TENに関連する呼吸器障害のみられるもの  

3）びまん性紅斑進展型TEN  
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後縦靭帯骨化症・黄色靭帯骨化症  

1．主要項目  

（1）自覚症状ならびに身体所見  

①四肢・躯幹のしびれ，痛み，感覚障害  

②四肢・躯幹の運動障害  

③膜胱直腸障害  

④脊柱の可動域制限  

（9四肢の深部腱反射異常  

⑥四肢の病的反射   

（2）血液・生化学検査所見  

一般に異常を認めない。  

（3）画像所見  

（D 単純Ⅹ線  

側面像で、椎体復縁に接する後縦靭帯の骨化像または椎間孔復縁に囁状。塊  

状に突出する黄色靭帯の骨化像がみられる。  

② cT  

脊柱管内に後縦靭帯または黄色靭帯の骨化がみられる。  

③ MRI  

靭帯骨化巣による脊髄圧迫がみられる。   

2．鑑別診断   

強直性脊椎炎、変形性脊椎症、強直性脊椎骨増殖症、脊柱管狭窄症、椎間板ヘルニ   

ア、脊柱奇形、脊椎・脊髄腫瘍、運動ニューロン疾患、痙性脊髄麻痺（家族性痙性   

対麻痺）、多発性神経炎、脊髄炎、末梢神経障害、筋疾患、脊髄小脳変性症、脳血   

管障害、その他。   

3．診断   

画像所見に加え、1に示した自覚症状ならびに身体所見が認められ，それが靭帯   

骨化と因果関係があるとされる場合、本症と診断する。   

4．特定疾患治療研究事業の対象範囲   

下記の（1），（2）の項目を満たすものを認定対象とする。   
（1）画像所見で後縦靭帯骨化または黄色靭帯骨化が証明され、しかもそれが神経障  

害の原因となって、日常生活上支障となる著しい運動機能障害を伴うもの。   
（2）運動機能障害は，日本整形外科学会頸部脊椎症性脊髄症治療成績判定基準  

（表）の上肢運動機能Ⅰと下肢運動機能Ⅱで評価・認定する。  

頸髄症：Ⅰ上肢運動機能、Ⅱ下肢運動機能のいずれかが2点以下  

（ただし、Ⅰ，Ⅱの合計点が7点でも手術治療を行う場合は認める）  

胸髄症あるいは腰髄症：Ⅱ下肢運動の評価項目が2点以下  

（ただし、3点でも手術療法を行う場合は認める）  
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襲：日御  
Ⅰ上肢運動機能   

0． 箸又はスプーンのいずれを用いても自力では食事をすることができない。  

1． スプーンを用いて自力で食事ができるが，箸ではできない。   

2． 不自由ではあるが，箸を用いて食事ができる。   

3． 箸を用いて日常食事をしているが，ぎこちない。   

4． 正常   

注1 きき手でない側については，ひもむすび，ボタンかけなどを参考とする。   

注2・スプーンは市販品を指し，固定用バンド ，特殊なグリップなどを使用しない  

場合をいう。  

Ⅲ 下妓運動機能   

0． 歩行できない。  

1． 平地でも杖又は支持を必要とする。   

2， 平地では杖又は支持を必要としないが，階段ではこれらを要する。   

3． 平地・階段ともに杖又は支持を必要としないが，ぎこちない。   

4． 正常   

注1 平地とは，室内又はよく舗装された平坦な道路を指す。   

注2 支持とは，人による介助，手すり，つかまり歩行の支えなどをいう  
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後縦靭帯骨化症ユ黄色靭帯骨化症 臨床調査個人票  （1．新規）  
ふ り が な  

1，明治2．大正  

3．昭和4．平成  
年  月  日生  

（満  歳）  
氏  名  

郵便番号  

発病時在住 都道府県  
住  所   

電話  （ ）  

1．昭和 2．平成  1．昭和 2．平成  1．政 2．組 3．船  

4．共 5．国 6．高  
発 病 年 月  年 月（満  歳）  初診年月日  年  月  日  保険種別  

身体障害者  

手  帳  
1．あり（等級  級） 2．なし  介  護  認  定  1＿要介護（要介護度   ） 2．要支援 3．なし  

社会活動（1．就労 2．就学 3．家事労働 4．在宅療養 5．入院 6．入所 7．その他（   
））  

生 活状 況  
日常生活（1，正常 2．やや不自由であるが独力で可能 3．制限があり部分介助 4．全面介助）  

1．あり  2．なし  3．不明  

ありの場合（続柄  ）  受 診 状 況 （最近6か月）  

1・主に入院 2．入院と通院半々 3．主に通院（／月）  

4．往診あり 5．入通院なし 6．その他（  ）  

家 族 歴  

発症と経過（具体的に記述）  

【wISH入力不要】  

症状及び所見   

機能評価（参考1）及び生活機能蘭書度（参考2）について、下記を参考に該当番号に○をつけること。  

現時点（平成  年  月）  

1．機能評価  

Ⅰ 上肢運動機能   
Ⅱ 下肢運動機能   

Ⅲ 知党  上肢  

下肢  

躯幹   
Ⅳ 膀月光   

2．生活機能障害度   
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 （1，2，3）  

（参考1）機 能 評 価  

土 

0．箸又はスフし－－ンのいずれを用いても自力では食埴をすることができない   

1．スプーンを用いて自力で食事ができるが、箸ではできない。  

2．不自由ではあるが、箸を用いて食・1fができる。  

3．箸を用いて目端■食事をしているが、ぎこちない 。  

4．正常  

注1きき手でない側については、ひもむすび、ボタンかけなどを参考と  

する   
注2 スプーンは市販品を指し、固定用バンド、特殊なグリップな  

どを使用しない場合をいう。   

Ⅱ 下肢運動機能  

0．歩行できない。  

1．平地でも杖又は支持を必要とする。  

2．平地では杖又は支持を必要としないが、階段ではこれらを要す  

る。  
3．平地・階段ともに杖又は支持を必要としないが、ぎこちない 。  

4．正常  

注1平地とは、室内又はよく舗装された平坦な道路を指す。   

注2支持とは、人による介助、手すり、つかまり歩行の支えなど  

をいう。  

Ⅲ 知覚  

A．上肢 0．明白な知党障害がある。  

1．軽度の知党障害又はしびれ感がある。  

2．正常  
B．下肢 0．明白な知党障害がある。  

1．軽度の知覚障害又はしびれ感がある。  

2．正常  
C．躯幹 0．明白な知見障害がある。  

1，峰度の知先陣害又はしびれ感がある。  

2．正常  

注1明白な知覚障害とは、知覚（触覚、痛覚、温度覚、  

振動覚、位置党など）のいずれかの完全脱失又は  

これに近いものを指し、検査手技の多少の異同に  

よらず確実に検出できる程度のものをいう。   

耐え難いほどの異常知覚又は疫病は0とする。  注2  

Ⅳ 膀月光  

0，尿閉  

1．高度の排尿困難（残尿感、努吼 淋腱）  

2∴ 軽度の排尿困難（頻尿、開始遅延）  

3．正常  

注1尿線に勢いがなく，又は排尿時間の延長はあるが，  

1に該当しないものは2とする。   

注2 尿路疾患による排尿障害を除外する。  
（参考2）生活機甫巨障害度  

1．Ⅰ日常生活，通院にほとんど介助を要しない。  

2．Ⅱ 日常生活，通院に部分介助を要する。  

3．Ⅲ 日常生活に全面的な介助を要し，独力では歩行起立不有巨。  
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単純Ⅹ線写真による脊柱靭帯骨化巣（後縦靭帯骨化又は黄色靭帯骨化）の証明 （平成  年  月   日）  

頸椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

胸椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

腰椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）  

MRIによる硬膜管狭小又は髄内信号変化の証明 （平成  年  月  日）  

頸椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

胸椎 1．あり 2．なし 3，未輯影  （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯   

腰椎 1．あり 2．なし 3．未撮影  （認められた靭帯骨化；1．後群靭帯  

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）  

CTによる靭帯骨化の証明 （平成  年  月  日）  

頸椎 1．あり 2．なし 3．末端影  （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯   

胸椎 1，あり 2．なし 3．未撮影  （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯   

腰椎 1．あり 2．なし 3．未椀影 （認められた靭無骨化；1．後縦靭楷  

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）  

1．手術すみ  2．手術予定  3．手術なし  

今まで実施した手術、又は今後予定している手術についてその内容を下記に記搬のこと。  

1．過去手術  
昭和・平成  年  月  1．空尉位前方 2．頸椎後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   

2．今後手術  

1．過去手術  
②  昭和・平成  年  月  1．頸椎前方 2．頸椎後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   
2．今後手術  

L過去手術  
③  昭和・平成  年  月  1．頚椎前方 2．頸椎後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   
2．今後手術  

1．過去手術  
④  昭和・平成  年  月  1．餅椎前方 2．頸椎後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   
2．今後手術  

1．過去手術  
⑤  昭和・平成  年  月  1．頸椎前方 2．頸椎後方 3．胸椎前方 4，胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   
2．今後手術  

医療上の問題点  

【wISH入力不要】  

医療機関名   

医療機関所在地   

医師の氏名  

電話番号  （   ）   

記載年月日：平成  年  月  日  

（軽快者の症状が悪化した場合のみ記磯）  

症状が悪化したことを医師が確認した年月日   

特定疾患登録者証交付年月日  

平成  年  月  日   

平成  年  月  日  
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後縦靭帯骨化症鑑黄色靭帯骨化症 臨床調査個人票  （2．更新）  
ふ り が な  

1一明治2．大正  

3．昭和4．平成  
年  月  日生  

（満  歳）  
氏  名  

郵便番号  
生  

出     都道府県  発病時在住 都道府県  
住  所   

電話  （ ）  

1．昭和  

2．平成  1．昭和 2．平成  1．政 2．組 3－船 4．共 5．国 6．高  初診年月日  年 月（満  歳）  年  月  日  発病年月  保険種別  

身体障害者 手   帳  
介 護 認 定  1．要介護（要介護度   ） 2．要支援 3．なし  1．あり（等級  級） 2．なし  

初回認定年月  
社会活動（1．就労 2．就学 3．家事労働 4．在宅療養 5．入院 6．入所 7．その他（ ））  

日常生活（1．正常 2．やや不自由であるが独力で可能 3．制限があり部分介助 4．全面介助）   
生活状況  1．昭和  

2．平成  
年  月  

受診状況  

（最近1年）  
1．主に入院 2．入院と通院半々 3．主に通院（ ／月） 4．往診あり 5，入通院なし 6．その他（  

治療と経過（前回申請からの変化を中心に具体的に記述）  

【wISH入力不要】   

症状及び所見  

機能評価（参考1）及び生活機能障害度（参考2）について、下記を参考に該当番号に○をつけること。  

月）   初回中吉糾寺又は治療前   

1．機能評価   

Ⅰ 上肢運動機能  

Ⅱ 下肢運動機能  

Ⅲ 知党  上肢  

下肢  
躯幹  

Ⅳ 膀朕  

現時点（平成  年   

1．機能評価   

Ⅰ 上肢運勅機能  

n 下肢運動機能  

Ⅲ 知覚  上肢  

下肢  
ち区幹  

Ⅳ 膀胱  

（昭和・平成  牛  月）  

2
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 2．生活機能障害度 （1，2，3）  2．生活械音別章害度 （1，2，3）  

（参考1）機 能 評 価  

し 

0．箸又はスフLンのいずれを用いても自力では食粥をすることができない   

1．スプーンを用いて自力で食■リfができるが、箸ではできない。  

2．不自由ではあるが、筈を用いて食事ができる。  

3．箸を用いて日常食事をしているが、ぎこちない 。  

4．正常  

注1きき手でなし≠肌こついては、ひもむすび、ボタンかけなどを参考と  

する   
注2 スプーンは市販品を指し、同定用バンド、特殊なグリップな  

どを使用しない場合をいう。   

Ⅱ 下肢運動機能  

0．歩行できない。  

1．平地でも杖又は支持を必要とする。  

2．平地では杖又は支持を必要としないが、階段ではこれらを賛す  

る。  
3．平地■階段ともに杖又は支持を必要としないが、ぎこちない。  

4．正常  

注1平地とは、室内又はよく舗装された平坦な道路を指す。   

注2支持とは、人による介助、手すり、つかまり歩行の支えなど  

をいう。  

Ⅲ 知覚  
A．上肢 0．明白な知覚障害がある。  

1．軽度の知馴章害又はしびれ感がある。  

2．正常  

B，下肢 0．明白な知党障害がある。  

1．軽度の知覚障害又はしびれ感がある。  

2．正常  
C．根幹 0．明白な知見障害がある。  

1．軽度の知覚障害又はしびれ感がある。  

2．正常  

注1明白な知先陣害とは、知覚（触覚、痛覚、温度  

党、振動覚、位置覚など）のいずれかの完全脱失  

又はこれに近いものを指し、検査手技の多少の異  

同によらず確実に検出できる程度のものをいう。   

注2 耐え難いほどの異常知覚又は痺痛は0とする。   

Ⅳ 月割洗  

0．尿閉  

1．高度の排尿困難（残尿感、努呪 淋漉）  

2．軽度の排尿困難（頻尿∴開始遅延）  

3．正常  

注1尿線に勢いがなく，又は排尿時間の延長はある  

が，1に該当しないものは2とする。   

注2 尿路疾患による排尿障害を除外する。  

（参考2）生活機能障害度  

1．Ⅰ日常生活，通院にほとんど介助を要しない。  

2．Ⅱ 日常生活，通院iこ部分介助を要する。  

3，Ⅲ 日常生活に全面的な介助を要し，独力では歩行起立不能。  

－98－   



単純Ⅹ線写真による脊柱靭帯骨化巣（後縦靭帯骨化又は黄色靭帯骨化）の証明 （平成  年  月   日）  

頸椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

胸椎 1，あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

腰椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）  

2．黄色靭帯）  

MRIによる硬膜管狭小又は髄内信号変化の証明 （平成  年  月  日）  

頸椎  1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1，後縦靭帯  

胸椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯   

腰椎 1．あり 2．なし 3．未撮影 （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

2．黄色靭帯）  

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）  

CTによる靭帯骨化の証明 （平成  年  月  日）   

頸椎 1．あり 2，なし 3．未撮影 （認められた靭静骨化；1．後縦靭愕   

胸椎  1．あり 2．なし 3．未撮影  （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯   

腰椎 1．あり 2，なし 3．末端影  （認められた靭帯骨化；1．後縦靭帯  

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）   

2．黄色靭帯）  

1．手術すみ  2．手術予定  3．手術なし  

今まで実施した手術、又は今後予定している手術についてその内容を下記に記搬のこと。  

1．過去手術  
昭和・平成  年  月  1，頸椎前方 2．頸椎後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   

2．今後手術  

1．過去手術  
昭和・平成  年  月  1．頸椎前方 2．至剰使後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   

2．今後手術  

1．過去手術  

③  昭和・平成  年  月  1．珊椎前方 2．頸椎後方 3．胸維前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 β，腰椎後方   

2．今後手術  

1．過去手術  
④  昭和・平成  年  月  1．頸椎前方 2．餅椎後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   
2．今後手術  

1．過去手術  

⑤  昭和・平成  年  月  1．頸椎前方 2．頸椎後方 3．胸椎前方 4．胸椎後方 5．腰椎前方 6．腰椎後方   
2．今後手術  

医療上の問題点  

【wISH入力不要】  

医療機関名   

医療機関所在地   

医師の氏名  

（   ）   

記職年月日：平成  年  月  日  

電言舌番号  

ー99－  
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