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⾎管腫および⾎管異常の定義‧分類

⾎管腫お¸び⾎管異常ÿvascular anomaliesĀx�1体内~⾎管ÿ脈管Ā系{⽣x»先天性あ»い�後天性~病変~総称
wy2s¼¹�⼤}く<⾎管性腫瘍ÿ⾎管腫Ā=x<⾎管奇形=~2t{分類u¼まy2

⾎管病変~全体像

⾎管性腫瘍ÿ⾎管腫Ā

⾎管内⽪細胞~増殖性変化を伴う腫瘍性病変wy2

代表的zも~{�乳児⾎管腫ÿいちt状⾎管腫Ā1先

天性⾎管腫1房状⾎管腫ÿtufted angiomaĀzy~
良性腫瘍|あºまy2

⾎管奇形

内⽪細胞~増殖を伴わz1⾎管~構造的異常{¸»

奇形ÿ形成異常Āwy2流¼~遅い低流速病変ÿ⽑

細⾎管奇形1静脈奇形1リンパ管奇形Āx1流¼~

速い⾼流速病変ÿ動静脈奇形Ā{分類u¼まy2

u¹{⼆t以上~奇形|混在y»混合型奇形1⼤⾎管~起始や⾛⾏~異常ÿ例：先天性⼤静脈~奇形Ā1他~過誤腫や症

候群{伴うも~ÿ例：Klippel–Trenaunay症候群1Sturge–Weber症候群Āzyも分類上考慮u¼まy2

命名の注意

{tv⽇常的{使われvいた<単純性⾎管腫=や<海綿状⾎管腫=xいsた⽤語�1現⾏~国際分類ÿISSVA分
類Āw�推奨されません2例え�<単純性⾎管腫=�現在<⽑細⾎管奇形=x呼�れ1<海綿状⾎管腫=�実態

xしv�<静脈奇形=ÿ深部静脈~拡張病変Ā{相当します2診断や治療~場w�最新~分類{基uく正確z⽤

語~使⽤|重要wす2

2024年{�ISSVA分類~最新改訂版ÿ2025年版Ā|公開u¼vおº1従来~⽤語~⾒直wや新たz疾患項⽬~追加1遺伝
学的知⾒~反映|⾏わ¼vいまy2s¼�医療者間~共通理解を促進w1患者へ~適切z対応{資y»国際標準xzsv

いまy2
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⾎管性腫瘍ÿ⾎管腫Āの病態⽣理と発症ñカニズð

⾎管性腫瘍�1⾎管内⽪細胞~異常z増殖²特徴xy»腫瘍性病変~総称wy2s¼¹�⼤}く1出⽣後{発⽣‧増殖y»<乳児⾎管

腫=x1出⽣時{yw{存在y»<先天性⾎管腫={分類u¼まy2}¼~¼~特性x発症ñ»ûºð²詳しく⾒vい}ましょう2

乳児⾎管腫ÿいちご状⾎管腫Ā

乳児⾎管腫�1新⽣児~約1%{発⽣y»最も⼀般的z良性⾎管腫瘍wy2}~特徴的z経過�1以下~3t~段階{分q¹¼まy2

退縮期⽣後9〜12
ヶ⽉以降1徐々{
縮⼩し1多く�幼

児期後半まw{⾃
然退縮しまy2

増殖期⽣後数ヶ⽉
w急速{増殖し1

隆起性~⾚⾊腫瘤
²形成しまy2

発現ÿ2–6週Ā出
⽣時�⾒¹¼zい
{1tくわz{z

病変xしv出現し
まy2

病理学的特徴と発症機序

病理学的{乳児⾎管腫�1肥厚し�⽑細⾎管|充実性{増殖y

»所⾒²⽰しまy2特{1乳児⾎管腫{特徴的zþー»ーxしv

GLUT1ÿÀûコー¹トùン¹ýーター1Ā|陽性xz»sx|挙
r¹¼まy2GLUT1~陽性所⾒�胎盤由来~⾎管内⽪{も共通
y»特徴wあº1乳児⾎管腫~病因{�胎盤や妊娠{関連し�

因⼦|関与しvい»可能性|⽰唆u¼vいまy2

実際1乳児⾎管腫~⾎管内⽪�1正常⽪膚¸ºも胎盤~微⼩⾎

管内⽪{遺伝⼦発現|類似y»xいう報告|あºまy2s~sx

{¹1胎盤組織~迷⼊や低酸素¹トü¹zy|発症~トú¼ー

xz»xいう説|提唱u¼vいまy2明確z遺伝⼦変異�ま�特

定u¼vいま{³|1VEGFR2やTEM8xいs�分⼦経路~異常
|⽰唆u¼vzº1腫瘍内⽪細胞|òノ¿ýーúû{増殖y»s

xも確認u¼vいまy2

乳児⾎管腫�通常単発ですが1多発例²存在し1肝臓zy⽪膚外臓器{多発す»ケースÿ肝⾎管腫合併症例Ā²あºます2特

{巨⼤z顔⾯病変~場合1PHACE症候群ÿPosterior fossa奇形1⾎管腫1動脈異常1⼼奇形‧⼤動脈縮窄1眼異常1胸⾻窟
形成不全Āを合併す»可能性²あ»た±1注意深い診察が必要です2
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先天性⾎管腫の特徴と亜型

先天性⾎管腫ÿcongenital hemangiomaĀ�出⽣時{yw{完成wた状態w存在y»⾎管腫瘍w1頻度�乳児⾎管腫¸º
²�»{{稀wy2臨床経過{応xv3亜型{分類さ¼まy2

RICHÿrapidly 
involuting 
congenital 
hemangiomaĀ
出⽣後早期{急速退縮y»タイプ

~先天性⾎管腫wy2出⽣時{�

既{完成さ¼た腫瘤xwv存在

w1⽣後6〜14ヶ⽉まw{⾃然消
退wまy2

NICHÿnon-
involuting 
congenital 
hemangiomaĀ
退縮{z持続y»タイプ~先天性

⾎管腫wy2出⽣時{¹存在w1

⾃然消退{z{持続的{存在w続

けまy2

PICHÿpartially 
involuting 
congenital 
hemangiomaĀ
両者~中間~経過²x»タイプw

y2出⽣時{�存在w速や{{あ

»程度縮⼩y»²~~完全{�消

退{z⼀部残存y»中間型wy2

病理学的特徴と鑑別点

病理学的{�乳児⾎管腫x類似wまy|1GLUT1陰性wあ»点w明確{区別さ¼まyÿGLUT1陽性~⾎管腫�乳児⾎管腫
{限¹¼まyĀ2画像上�乳児⾎管腫x概}似vいまy|1⽯灰化²伴うこx|あºÿRICH~約37%1NICH~17%w⽯灰
化²認±»x~報告Ā1こ~所⾒²乳児⾎管腫x~鑑別{有⽤wy2

臨床的意義

先天性⾎管腫²基本的{�良性w1多く�合併症²起こ

wま{³|1ま¼{⼼不全や⾼出量⼼不全~原因xz»⼤

}z病変²報告さ¼vいまy2治療⽅針�型{¸sv異z

º1RICH�⾃然消退²待tこx|多いwy|1NICHや
PICHw�症状や美容上~問題|あ¼�介⼊|必要xz»
こx|あºまy2

先天性⾎管腫~臨床像2出⽣時{yw{完成さ¼た⾎管

腫xwv存在w1GLUT1陰性wあ»点|特徴的wy2

その他の⾎管性腫瘍

カポジ⾁腫様⾎管内⽪腫ÿKaposiform Hemangioendothelioma: KHEĀや房状⾎管腫ÿTAĀzy|あºます2
KHE/TA�乳幼児期{発⽣す»ま¼z境界悪性~腫瘍w1カサĀッÿ‧メリット現象ÿKasabach-Merritt現象：
腫瘍内w~⾎⼩板消費{よ»重篤z⾎⼩板減少‧凝固障害Āを引}起こすこx|あº注意|必要wす2
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⾎管奇形の基本病態と発⽣ñカニズð

⾎管奇形�構造的z⾎管~奇形ÿ異常拡張や異常吻合Ā{¸»病変w1内⽪細胞~過剰増殖�zく先天的{形成さ¼~

y2��w症状~顕在化�乳幼児期〜成⼈~w様々wy2

発⽣ñカニズð

発⽣ñカニºðxwv�1胚発⽣期~⾎管新⽣‧形成過程{zけ»遺伝⼦変異ÿ体細胞ò¶イク変異Ā|特定~⾎管細胞

クローン{⽣x1そ¼|局所的z構造異常⾎管網を形成y»x考え¹¼vい~y2

低い流速側ÿ左Ā

低流速ÿOĀ

⾼い流速側ÿ右Ā

⾼流速ÿNĀ

⽑細⾎管奇形：GNAQ, 
GNA11ÿ例：ポートワ

イン⺟斑Ā

そ~他~症候群性：
TIE2/TEK, RASA1ÿ例：
複合⾎管奇形症候群Ā

低流速病変：PIK3CA, 
AKT1ÿ例：静脈奇形Ā

⾼流速病変：KRAS, 
BRAFÿ例：動静脈奇

形Ā

近年~分⼦遺伝学研究{¸º1多く~⾎管奇形w原因遺伝⼦~同定|進�~w�2例え�⾼流速病変~多く�

RAS/MEK/ERK経路~活性化変異ÿKRAS, BRAF, MAP2K1zyĀ1低流速病変~多く�PI3K/Akt/mTOR経路~活性化変異
ÿPIK3CA, TEK[Tie2], PTENzyĀ|関与y»こx|明¹{{zsvい~y2

遺伝⼦変異と分⼦標的治療

こ¼¹~遺伝⼦変異~発⾒�1近年~分⼦標的治療薬開発{直結wvい~y2例え�1mTOR阻害薬wあ»·ロúð¹
�1PI3K/Akt/mTOR経路~異常を持t様々z⾎管奇形{効果を⽰w~y2~�1PIK3CA選択的阻害薬アûペú·ブや
MEK阻害薬トùñチニブzyも1特定~遺伝⼦変異を持t⾎管奇形{対y»治療薬xwv研究さ¼vい~y2

⾎管奇形�基本的{良性疾患wすが1進⾏性wあり完全治癒が困難zこxが多いwす2分⼦üベûw~病態理解

が進むこxw1より効果的z治療法~開発が期待されvいます2
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⽑細⾎管奇形ÿ単純性⾎管腫Ā

⽑細⾎管奇形�⽪膚~⽑細⾎管|拡張wた�坦z紅斑病変w1出⽣時{¹存在wまy2真⽪浅層〜中層~⽑細⾎管|異常

拡張y»構造異常wあº1腫瘍~¸うz隆起²伴わzい~|特徴wy2

臨床像

典型例�ポートワイン⺟斑ÿport-wine stainĀx呼�¼
»鮮紅⾊〜暗⾚⾊~�坦z斑w1顔⾯や四肢{好発w1

⽣涯消退wま{³2むw½加齢xxも{⾊調|濃くzº1

肥厚や結節形成²⽣x»こx|あºまy2

⼀⽅1サーòンパッチÿ額部正中~薄紅斑1後頸部~ウ

ンú⺟斑zyĀ�同x⽑細⾎管拡張wも乳幼児期{⾃然

消退y»軽症型wあº1鑑別|必要wy2

典型的zポートワイン⺟斑~臨床像2�坦z紅斑xwv

⽪膚表⾯{現¼1�齢xxも{⾊調|濃くz»傾向|あ

»2

病因と分⼦機序

病因xwv1近�GNAQ遺伝⼦~体細胞変異ÿR183QzyĀ|⽑細⾎管奇形w⾒出さ¼まwた2GNAQ�⾎管内⽪~⾎流
感知{関与y»Gタンパ¿wあº1そ~変異{¸º内⽪細胞|⾎流~剪断応⼒²正wく感知w}z⾎管拡張シÀúû|⽣
x»可能性|あºまy2

さ¹{変異型GNAQ/GNA11�PI3K/Akt経路²活性化w1静脈奇形やúンパ管奇形x共通y»ñカûズðw⾎管拡張²引
}起こy可能性も指摘さ¼vいまy2

合併症と関連症候群

顔⾯~広範z⽑細⾎管奇形�Sturge–Weber症候群ÿ三叉神経領域~⺟斑＋脳軟膜⾎管奇形{¸»v³{³発作
zyĀ²合併y»こx|あº1そ~原因も同xGNAQ変異{¸»x考え¹¼まy2⽑細⾎管奇形そ¼⾃体�⾎流
�遅く⼤}z合併症�少zいも~~1⾒た⽬~問題{¹QOL{影響w得»病変wy2
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静脈奇形ÿ静脈性⾎管奇形Ā

静脈奇形�主{静脈系~先天異常w1⽪O〜筋⾁内~異常拡張w�静脈腔{¹z»軟¹{い腫瘤xwv現¼~y2

臨床的特徴

⽪膚表⾯�正常〜⻘紫⾊w1w迫y»x縮⼩w1体位や

Valsalva操作w拡張y»可撓性~あ»wこº|典型的w
y2

静脈奇形�{つv<海綿状⾎管腫=x²呼�¼v}~w�

|1実態�腫瘍w�zく構造奇形wあº1組織学的{�内

⽪細胞~増殖zく異常{拡張w�静脈腔|散xw~y2単

純型脈管奇形xwv�最多w1四肢‧体幹‧顔⾯~ほ{粘

膜や内臓{²⽣x得~y2

臨床的{�疼痛や腫脹を来�w1⼤}z病変w�凝⾎傾

向やDIC様~凝固障害を伴うこx²あº~yÿ局所w~⾎
流鬱滞{¸º静脈⽯形成や慢性DIC状態xz»Ā2

発⽣ñカニズðと遺伝的背景

遺伝的背景

多く�孤発性~体細胞変異{¸

º~y|1⼀部家族性ÿAD遺伝Ā
~²~²あº1そ~場合�TEK遺
伝⼦ÿTie2受容体チロシンキナ
ーゼĀ~⽣殖細胞変異|⾒出さ

¼vい~y2

分⼦ñカニズð

⽣殖細胞変異�けw�全⾝~静

脈|奇形{z»�zz~{局所

病変{留~»理由|不明ww�

|1後{奇形部位~組織w~�

⼆次的z体細胞変異ÿsecond-
hitĀxwvTEK遺伝⼦~別~変異
やO流分⼦~PIK3CA変異|検出
さ¼1局所{限局y»理由~⼀

端|解明さ¼~w�2

病態⽣理

Tie2経路~活性化x1そ¼{¸»
異常z⾎管平滑筋~配置や内⽪

~⽼化現象zy|静脈~嚢状拡

張を導くx考え¹¼vい~y2遺

伝⼦学的{�N述~Tie2/PI3K経
路~変異ÿPIK3CA変異�
CLOVES症候群zy過成⻑症候群
~原因xwv²知¹¼»Ā|多

く~症例w認±¹¼~y2
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リンパ管奇形ÿリンパ管腫Ā

úンñ管奇形�úンñ管~先天的異常拡張‧嚢胞化{¸º1⽪下や深部{úンñ液を含°嚢胞状~病変を形成y»疾患w

y2先天性úンñ管異形成x²呼�¼1⽣後早期{¹⼩児期{発⾒さ¼»こx|多く1頭頸部や腋窩{好発wまy2

⼤嚢胞型ÿþクロ嚢胞型Ā

⼤}z嚢胞|少数存xy»タイプwy2{tv<嚢胞

性òグローマ=ÿcystic hygromaĀx²呼�¼た頸部
zy~⼤型嚢胞腫瘤w1w迫症状を来y場合|あºま

y2治療反応性|⽐較的良好w1硬化療法~効果|期

待w}まy2

⼩嚢胞型ÿÿクロ嚢胞型Ā

⼩嚢胞|多数集簇y»タイプwy2⽪膚‧粘膜{⼩⽔

疱状~病変ÿúンñ管腫症やúンñ管腫状⾎管腫症x

wv知¹¼»Āを呈w1出⾎や滲出液を反復y»こx

|あºまy2治療抵抗性wあ»こx|多いwy2

分⼦機序と病態

úンñ管奇形~分⼦機序xwv1多く~例wPIK3CA遺伝
⼦~活性化変異ÿE542KやH1047RzyĀ|úンñ管内⽪
細胞{認±¹¼まy2こ¼�静脈奇形x共通y»

PI3K/Akt/mTOR経路~過剰活性化wあº1変異{¸º
VEGF-C/VEGFR3zyúンñ新⽣分⼦~発現異常や内⽪細
胞~増殖‧遊⾛亢進|誘導さ¼1異常zúンñ管~拡

張‧嚢胞形成を²た¹yx考え¹¼まy2

頸部{発⽣wたúンñ管奇形2複数~嚢胞性病変|集簇

w1⽪下{¹深部{{けv拡|svい»2

発⽣時期{¸sv病変表現型|異z»可能性²指摘さ¼1マウスモデûw�胚発⽣初期{PIK3CAを活性化y»x⼤嚢胞主
体~病変|1後期{活性化y»x⼩嚢胞主体~病変|⽣x»x~報告|あºまy2

いz¼も低流速ÿ実質的に�無⾎流Ā~病変wyが1感染ÿ蜂窩織炎Āや出⾎によ»増⼤を繰º返し1慢性的に

患児‧患者を悩ま{»こxがあºまy2遺伝的背景�散発性~PIK3CA変異が多いも~~1ま¼にPTEN変異症候
群やそ~他~遺伝⼦異常に伴う例もあºまy2
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動静脈奇形ÿ動静脈瘻含むĀ

動静脈奇形ÿAVMĀ�細動脈x細静脈|⽑細⾎管床を介さz直接交通y»先天的シャント病変w1⾼速~動脈⾎|静脈系
{流⼊y»た±局所~⾎⾏動態を⼤}く乱しまy2出⽣時{¹存在しまy|1⼩児期�⽬⽴たz思春期以降{増悪‧拡⼤

しvく»例²多く1⾼流量{¸»拍動性~腫瘤1⽪膚~紅潮ÿ温熱感を伴うĀ1進⾏y»x潰瘍や出⾎1⾼⼼拍出性⼼不

全{⾄»こx²あºまy2

臨床的重症度分類

臨床的重症度�Schobinger分類wIÿ安静紅斑Ā〜IVÿ⼼不全Ā{段階uけさ¼まy2

¹テー¸I 安静紅斑期 ⽪膚~温感1紅潮1⽑細⾎管拡張を

伴う紅斑

¹テー¸II 拡張期 拍動1⾎管雑⾳ÿbruitĀ1拡張した
⾎管~触知

¹テー¸III 破壊期 疼痛1潰瘍形成1出⾎1感染

¹テー¸IV 代償不全期 ⼼不全ÿ⾼⼼拍出量性Ā

遺伝⼦学的特徴

遺伝⼦学的{�1近年多く~孤発性AVMwRAS-MAPK経路~体細胞変異ÿKRAS~G12V/D変異1BRAF V600E変異1
MAP2K1変異zyĀ|発⾒さ¼ました2こ¼¹~変異{¸º内⽪細胞wMEK/ERKシグナル|亢進し1細胞増殖�伴わzい
²~~⾎管新⽣や分化異常|引}起こさ¼1結果xしv異常吻合|形成さ¼»x考え¹¼まy2

遺伝性症候群

⼀部~遺伝性症候群w�⽣殖細胞変異{¸ºAVMを呈y»²~²あº1有名z²~{RASA1遺伝⼦変異{¸»CM-AVM症
候群ÿ⽑細⾎管奇形x多発AVM~合併Ā1SMAD4遺伝⼦変異{¸»遺伝性出⾎性末梢⾎管拡張症ÿHHT；肺や肝AVM合
併Āzy|あºまy2

臨床的特徴と注意点

動静脈瘻ÿAVFĀ�AVM{¹実質的znidusÿ錯綜⾎管塊Āを⽋いた²~を指し1外傷後や医原性{獲得さ¼»
²~²あº~す2AVM/AVF�⾼流速病変w1触診上~スúûÿ振動Āや聴診上~öûーÿ雑⾳Āを呈す»点w
他~⾎管異常x異zº~す2~た流⼊動脈~拡張x流出静脈~動脈化ÿ静脈⾎~動脈様⾼速化Ā|�¹¼1こ

¼�カùード÷ùw~静脈~動脈化波形xしv視覚化w}~す2AVM�進⾏性w⾃然退縮しzいた±1治療介
⼊しzい限º症状�悪化す»傾向|あº~す2

D21-V1.0

9



⾎管腫‧⾎管奇形の診断アプローチ

⾎管腫‧⾎管奇形~診断w�病歴x視診ÿ⾝体診察Ā|何¸º重要wy2そ~Nw1⾮侵襲的画像検査や必要{応xた病理組織検査²

組�合わ{v診断²確定w~y2

1病歴聴取と視診

~z1病変~出現時期ÿ出⽣時{¹あ»{1⽣後{出現

wた{Ā1増⼤や退縮~経過�⾎管性腫瘍x⾎管奇形~

鑑別{直結w~y2乳児⾎管腫wあ¼�⽣後数週間w出

現‧増⼤w1そ~後退縮傾向²⽰w~y|1奇形~場合

�出⽣時{¹存xw¶っくº拡⼤~た�⼀貫wv存xw

~y2

2 ⾝体診察

診察w視触診²⾏い1病変~⾊調ÿ鮮紅⾊1暗⾚⾊1⻘

⾊調1⽪膚⾊zyĀ1形態ÿ平坦or隆起性1有茎性{Ā1
w迫{¸»w縮性~有無1拍動~有無1温度差1聴診N

~雑⾳~有無zy²調べ~y2例え�⽑細⾎管奇形z¹

平坦z紅斑wwwv²⾊|消退{z1静脈奇形z¹⻘紫

⾊~軟¹{い膨隆ww迫y»x⼀時的{縮⼩w1動静脈

奇形z¹触知w}»拍動x雑⾳1局所温感²伴うzy特

徴|あº~y2

3画像検査

超⾳波検査ÿエコーĀ＋カùーùプù1MRI検査1必要
{応xvCT検査や⾎管造影²⾏い~y2超⾳波w�病変
~充実性/嚢胞性や内部エコー~有無²評価w1カùー
ùプùw⾎流~有無‧流速パターン²調べ~y2MRI�
病変~広|º評価{最適w1組織コンøùスø{優¼病

変~構造解析|可能wy2

4 病理組織検査

診断|不確{z場合や悪性²疑う場合{�⽣検‧病理組

織検査²⾏い~y2⾎管腫瘍w�増殖wた内⽪細胞{¸

»⾎管腔|多数�¹¼細胞密度|⾼く1⾎管奇形w�内

⽪�扁平w増殖�zく1正常構造~延⻑N{あ»拡張‧

奇形⾎管|�¹¼~y2乳児⾎管腫~GLUT1免疫染⾊陽
性�極±v特徴的w1他~⾎管腫瘍や奇形w�陰性wあ

»た±鑑別{有⽤wy2

画像診断の特徴

画像診断�⾎管病変~評価{極±v有⽤wy2各検査法~特徴x所⾒²以O{⽰w~y2

超⾳波検査＋カラードプラ

被曝|zく乳幼児{²安全{施⾏w}»第⼀選択~検査法w

y2⾼流速~動脈波形x動脈化wた静脈波形²伴う病変�

AVM²⽰唆w1軟部組織塊²伴い内部{動静脈両⽅~⾎流²
⽰y場合�⾎管腫瘍²⽰唆w~y2⾎流²⽋く嚢胞構造|⾒

¹¼¼�úンパ管奇形~可能性|⾼いww·う2

MRI検査
病変~広|º評価{最適w1組織コンøùスø{優¼病変~

構造解析ÿ脂肪や筋x~位置関係1⾻浸潤~有無zyĀ|可

能wy2静脈奇形w�w�w�MRI~T2強調像w⾼信号~病
変内{低信号~⽯灰化ÿ静脈⽯Ā|点xy»像|⾒¹¼~

y2

CT検査
⽯灰化~検出や⾻病変~評価{有⽤wy|1被曝~問題{¹

⼩児w�必要最⼩限{留±~y2乳児⾎管腫w�造影CTw強
い均⼀z濃染²⽰w1静脈奇形w�不均⼀z濃染x静脈⽯

ÿ⽯灰化Ā²認±»こx|あº~y2

⾎管造影

主{治療計画²兼}v⾏うこx|多く1⾼流速病変ÿAVMや
深部~AVFĀw�栄養⾎管~マッピングx塞栓術²⾏う⽬的
w施⾏w~y2低流速~奇形w�通常カテーテû造影~出番

�あº~{³|1硬化療法~施⾏時{造影Ow硬化剤²注⼊

y»こx|あº~y2
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⾎管腫‧⾎管奇形の鑑別診断

⾎管腫‧⾎管奇形~正確z診断~ため{�1各疾患~特徴的所⾒を理解し1系統的z鑑別診断を⾏うこx|重要wy2以下{主

要z鑑別ポイントをまxめまy2

補助検査視診‧触診臨床経過

主要疾患の鑑別ポイント

疾患 出現時期 臨床的特徴 画像所⾒ 病理‧特殊所⾒

乳児⾎管腫 ⽣後数週 境界明瞭z⾚⾊隆起

性腫瘤1増殖後退縮

エコー：⾼エコー充

実性1⾼⾎流

MRI：T2⾼信号1強
い均⼀z造影効果

GLUT1陽性

先天性⾎管腫 出⽣時 紫⾚⾊腫瘤1中⼼部

{潰瘍化‧⾊素沈着

エコー：充実性1時

{⽯灰化

MRI：T2⾼信号1辺
縁{ら中⼼へ造影

GLUT1陰性

⽑細⾎管奇形 出⽣時 平坦z紅斑1圧迫w

消退{z

エコー：表⽪〜真⽪

~肥厚

MRI：⽪膚‧⽪下組
織~軽度肥厚

拡張した⽑細⾎管1

GNAQ変異

静脈奇形 出⽣時〜成⻑期 ⻘紫⾊~圧縮性腫

瘤1体位変化w増⼤

エコー：低エコー病

変1静脈流

MRI：T2著明⾼信

号1遅延性造影

異常拡張静脈腔1静

脈⽯1TEK/PIK3CA
変異

リンパ管奇形 出⽣時〜幼児期 ⽪膚⾊〜淡紅⾊~柔

ら{い腫瘤

エコー：多房性嚢

胞1無⾎流

MRI：T2著明⾼信
号1隔壁造影

拡張リンパ管腔1

PIK3CA変異

動静脈奇形 出⽣時ÿ症状�成⻑

期〜Ā

紅暖1拍動1⾎管雑

⾳

エコー：拡張動静

脈1⾼速⾎流

⾎管造影：早期静脈

還流1nidus

RAS/MAPK経路変異

D21-V1.0
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特殊な鑑別症例

⾎管腫‧⾎管奇形~診断{zいv1特{鑑別|紛¹わしい以下~症例{�注意|必要wす2

サーモンパッチと⽑細⾎管奇形

両者xも出⽣時{¹⾒¹¼»平坦z紅斑wす|1サーモ

ンパッチÿ額部正中~薄紅斑1後頸部~ウンナ⺟斑zyĀ

�乳幼児期{⾃然消退す»良性~病変wす2⼀⽅1真~⽑

細⾎管奇形ÿポートワイン⺟斑Ā�永続的wあº1加齢

xxも{⾊調|濃くz»傾向|あºます2

乳児⾎管腫と先天性⾎管腫

こ¼¹⼆つ~疾患�1⾚い隆起性腫瘤xしv似た外観を

呈します2し{し1乳児⾎管腫|⽣後{出現し増⼤す»~

{対し1先天性⾎管腫�出⽣時{¹存在します2決定的z

鑑別診断{�GLUT1免疫染⾊|⽤い¹¼1乳児⾎管腫�
陽性1先天性⾎管腫�陰性xzºます2

悪性疾患との鑑別

急速z増⼤1潰瘍形成1痛�1~た�硬結を伴う腫瘤が⾒¹¼»場合1⾎管⾁腫zy~悪性腫瘍~可能性も考

慮し1迅速z⽣検{¸»診断確定が不可⽋です2特{成⼈で新た{⾎管性病変が出現したº1既存~病変{急

激z性状変化があったºす»場合{�1厳重z注意が必要です2
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⾎管腫‧⾎管奇形の治療原則

⾎管腫‧⾎管奇形~治療�1そ~病変~種類ÿ腫瘍{奇形{Ā1部位x範囲1患者~年齢1機能的‧美容的問題~程度z

yを考慮wv個別{計画wまy2

治療⽅針決定の基本的考え
⽅

基本的{⾎管性腫瘍wあ»乳児⾎管腫~多く�⾃然退縮

y»�±1⼩さく問題~少zい病変w�経過観察|選択

さ¼まy2⼀⽅w⾎管奇形�⾃然{�消失wzい�±1症

状|あ¼�何¹{~介⼊|必要wy2

��w⾎管奇形²完全根治|難wい場合|多く1症状コ

ントローûx合併症予防を⽬的{段階的‧集学的治療|

取¹¼»こx|⼀般的wy2治療法~選択{�1病変~種

類1部位1範囲1合併症úスク1患者~年齢や希望zyを

総合的{考慮y»必要|あºまy2

治療介⼊の判断基準

⾎管腫‧⾎管奇形{対y»治療介⼊を検討yべ}状況{�以O~¸うz²~|あºまy：

⽣命機能{関わ»合併症があ»場合

気道閉塞~úスク1⾼⼼拍出性⼼不全1重度~出⾎1凝固障害ÿカサĀッÿ‧メúット症候群zyĀ

機能的問題があ»場合

視覚障害ÿ眼瞼部~病変Ā1摂⾷‧嚥O障害ÿ⼝腔内病変Ā1運動制限ÿ関節周囲~病変Ā1慢性疼痛

潰瘍化‧感染を伴う場合

繰º返y潰瘍形成1細菌感染1出⾎

将来的z変形‧機能障害の可能性が⾼い場合

特{美容N重要z部位ÿ顔⾯1露出部Ā~病変や1成⻑{¸sv悪化|予測さ¼»病変

⼼理社会的問題が懸念さ¼»場合

⽬⽴t部位~病変wいx±や社会的孤⽴1⾃尊⼼低Ozy|懸念さ¼»場合

集学的アプローチの重要性

複雑z⾎管腫‧⾎管奇形~治療{�1⽪膚科医1形成外科医1⾎管外科医1放射線科医ÿIVR専⾨医Ā1⼩児科
医zy複数~専⾨家{よ»集学的アプローチが不可⽋wす2理想的{�⾎管異常専⾨チームw~討議を経v1

患者‧家族x⼗分{相談した上w治療⽅針を決定す»こxが推奨さ¼ます2
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üーザー治療

üーザー療法�主{⽪膚{発現す»⾎管系病変{対しv適⽤さ¼~す2特{⽑細⾎管奇形ÿポートワイン⺟斑Ā{対す»

脈波ÿñûスĀ染料üーザーÿPDLĀ治療�現在²標準治療wあº1⽣後早期{¹繰º返し照射す»sxw病変~⾚�を
薄くす»sx|期待w}~す2

主要üーザー治療の種類と適応

パûス染料üーザー
ÿPDLĀ
585〜595nm~⻩⾊光w拡張⽑
細⾎管{選択的{吸収さ¼1熱

凝固させ~す2主{ポートワイン

⺟斑や浅在性~乳児⾎管腫{使

⽤し~す2症例{²¸º~す|1

多く�複数回ÿ10回以NĀ~照
射|必要w1完全{正常⽪膚⾊

{戻すsx�難しくx²⼤半~

症例w有意z⾊調軽減|得¹¼

~す2

Nd:YAGüーザー
1064nm~波⻑を持ち1¸º深部
~w到達し~す2静脈奇形や深い

紅斑~⼀部{使わ¼»sx|あ

º~す|1⾮選択的z熱作⽤|

強く瘢痕úスク|⾼いた±慎重

{適⽤さ¼~す2

炭酸ガスüーザー

表在~⼩嚢胞性úンñ管奇形

ÿ⽪膚浅層~úンñ管腫症~⼩

⽔疱Āを蒸散す»~{⽤い¹¼

»sx|あº~す2組織~蒸散作

⽤|あ»た±1表層~⼩病変~

除去{適しvい~す2

PDL治療のプýトコûと効果
ポートワイン⺟斑{対す»PDL治療�1⼀般的{4〜8週間隔w複数回~治療を⾏い~す2特{乳幼児期早期{¹~治療開
始|推奨さ¼1⽇pw²乳幼児期~ポートワイン⺟斑{対す»PDL治療�保険適⽤|あº~す2治療効果�部位{¸っv
異zº1顔⾯~病変�⽐較的良好z反応を⽰すsx|多いwす|1四肢o端や粘膜移⾏部zyw�効果|限定的zsx|

あº~す2

üーザー治療の限界と注意点

üーザー治療全般~限界xしv1以O~点|挙r¹¼~す：

広範囲病変w�全vをカðーし}¼zい

再発‧再燃~可能性|あ»ÿ特{再⾚染現象Ā

⽪膚タイプ{¸っv�⾊素沈着zy~合併症|起sº得»

濃い紫⾊{肥厚しvい»成⼈患者w�反応|悪くz»

乳児⾎管腫~場合1表層~⾚��軽減w}v²腫瘤そ~²~を縮⼩させ»効果�乏しい

近年のüー¶ー技術の進歩{よº1⼤¹ポットµイº‧可変パû¹幅PDLやKTPüー¶ーxの併⽤zy1従来難
治xさ¼た厚�のあ»病変への効果向上が模索さ¼てい~す2~た光線⼒学療法ÿPDTĀを⽤いた新たz治療も
登場しつつあº~す2
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外科的切除療法

⼿術療法�病変を外科的{摘出‧切除す»治療wす2適応�病変|局xしvzº1摘出{¸»機能障害|少zく1{つ摘

出しzいx重⼤z問題|あ»場合wす2

主な適応

気道をw迫す»巨⼤z⾆‧咽頭部~静脈奇形やリンパ

管奇形

⽪膚潰瘍や出⾎を繰º返す病変

美容的‧機能的{深刻z変形を}�す部位~病変

乳児⾎管腫~場合1⾃然退縮後{残存し�瘢痕や�»

�ÿ例：⿐尖部~⾎管腫後~変形Ā

限局し�静脈奇形w1痛�~原因xz»塊

外科的切除術~実施例2境界|明瞭w完全切除|可能z

病変{対しv⾏わ¼~す2

疾患別の外科治療アプローチ

乳児⾎管腫

多く�⾃然退縮す»�±急性期~⼿術�避け1退縮後

~瘢痕や変形{対しv形成外科的修正を⾏うこx|⼀

般的wす2��し1急速z増⼤{¸º機能障害を}�

す場合や1潰瘍化‧出⾎を伴う場合{�早期介⼊²検

討さ¼~す2

静脈奇形

限局し�²~�外科的{摘出可能w1筋⾁内zy痛�

~原因xz»塊を取»こxw症状|改善し~す2術前

{病変~⾎流を減¹す�±{塞栓術や硬化療法を併⽤

す»こx²あº~す2

リンパ管奇形

þクロ嚢胞型ÿ⼤嚢胞型Āw限局しvい»場合�完全

切除|可能zこx²あº~す|1ÿクロ嚢胞型w�周

囲組織x~境界|不明瞭w完全切除|難しいこx|多

いwす2

動静脈奇形

⼿術的根治|極±v難しいこxw知¹¼~す2AVM�
病変辺縁{明確z境界|zく1正常組織内{不規則{

広|»�±完全切除|困難wす2不完全z摘出�残存

病変へ~⾎流増加を招}再発‧悪化す»可能性|⾼い

�±1AVM~外科治療�術前塞栓術x組�合わせv病
変を縮⼩させ�うえw1⼀塊xしv摘出w}»場合{

限º⾏わ¼~す2
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外科治療のリスクと限界

外科治療{�1出⾎や術後瘢痕xいった主zúスクが伴います2⾎管奇形�⾎管が豊富zた±1術中{出⾎量が多くzº

やすい傾向があºます2こ~た±1術前~カテーテû塞栓術や術中~⾎管遮断zy1出⾎を抑え»た±~⼯夫が不可⽋w

す2また1⽪膚切開�程度~差こそあ¼瘢痕を残すた±1美容上~問題xz»こx²あºます2

こ¼¹~リスクを考慮し1外科治療�単独w⾏わ¼»¸º²1他~治療法x組�合わせた集学的アプローチ~⼀

部xしv実施さ¼»こxが⼀般的wす2特{顔⾯zy美容上重要z部位{おいv�1最⼩限~侵襲w最⼤限~効

果を得»た±1¸º慎重z治療計画が求±¹¼~す2
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硬化療法ÿ塞栓療法Ā

硬化療法�病変内{硬化剤ÿ⾎管内⽪²障害w⾎栓‧線維化²引}起こy薬剤Ā²注⼊wv⾎管内腔²閉塞させ»治療w

y2主{静脈奇形xúンñ管奇形{対wv⽤い¹¼»第⼀選択的治療⼿段wy2

主z硬化剤と特徴

硬化剤 主な適応 特徴 副作⽤‧注意点

エタノーûÿ95%アûコ
ーûĀ

静脈奇形 強⼒z硬化効果 疼痛1組織壊死1神経障

害~úス¿⾼い

ýúù»ノーû 浅在性‧中等度~静脈奇

形

⽐較的安全性|⾼い 効果�エタノーû¸º弱

い

硫酸四⼄酢酸úøúウĀ

ÿSTSĀ
静脈奇形ÿ特{í沫硬化

療法Ā

安全性|⾼く1í沫状w

広範囲{作⽤

アüû¾ー反応~可能性

ピシðûーûÿOK-432Ā úンñ管奇形ÿ特{þ¿

ý嚢胞型Ā

細菌由来製剤1úンñ管

嚢胞²縮⼩

発熱1局所炎症反応

ブüºþイシン úンñ管奇形1静脈奇形 抗|³剤1硬化効果あº 肺線維症ÿ累積量依存Ā1

⾊素沈着

ù½シサイ¿úン úンñ管奇形ÿ特{ÿ¿

ý嚢胞型Ā

抗⽣物質1炎症誘導作⽤ ⻭~変⾊ÿ⼩児Ā1光線過

敏

静脈奇形{対する硬化療法

静脈奇形{対y»硬化療法�1画像¼イù下ÿ超⾳î~た�透視下Ā{病変²直接穿刺w1硬化剤²注⼊w~y2硬化剤

�⾎管内⽪²障害w1⾎栓形成x線維化²誘導y»こxw病変²縮⼩させ~y2病変~⼤}さ1深さ1周囲~重要構造

ÿ神経1動脈zyĀx~関係{応xv1適切z硬化剤~選択x⽤量調節|必要wy2

リンパ管奇形{対する硬化療法

úンñ管奇形{対wv�1⽇本w�特{ピシðûーûÿOK-432Āxいう細菌由来製剤|古く{¹⽤い¹¼v}~wた2
OK-432�嚢胞内{注⼊y»x無菌性炎症²起こwúンñ管内⽪~癒着閉塞²誘導w~y2þ¿ý嚢胞型úンñ管奇形w
�有効率|⾼く1複数回注⼊w病変|著明{縮⼩y»例も多いwy2ÿ¿ý嚢胞型w�硬化剤|⾏}渡º{くく効果不⼗

分wy|1近年�BLEÿBleomycinĀ療法やù½シサイ¿úン製剤~局所注⼊zyも試�¹¼vい~y2
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動静脈奇形に対する塞栓術

動静脈奇形ÿAVMĀ{対す»塞栓術�1主{以下~⼆つ~アプローチw⾏わ¼ます2⼀つ�1AVMへ~流⼊動脈を閉塞さ
せ»<経動脈的塞栓術=2²う⼀つ�1nidusÿ病巣Ā内{エタノールzy~硬化剤を注⼊す»<経静脈的硬化療法=w
す2AVM�⾎流が複雑w再発しやすいた±1塞栓術単独w~完全z治癒�困難wすが1症状~軽減や外科⼿術前~病変縮
⼩を⽬的xしv重要z役割を果たします2

硬化療法の限界と注意点

硬化療法全般{�いくつ{~限界x注意点|あºまy2⼀度~治療w�効果|不⼗分z場合|多く1複数回~

治療|必要xz»こx|あºまy2また1広範囲{わた»病変{対しv�⼀度{治療w}»範囲|限¹¼まy2

治療後{�1強い炎症反応{¸»⼀時的z腫脹1疼痛1あ»い�潰瘍形成を}たy可能性|あºまy2さ¹

{1⾼度{⽯灰化した静脈奇形~場合1硬化剤|病変全体{均⼀{⾏}渡¹z1期待さ¼»効果|得¹¼zい

こxもあºまy2
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薬物療法：βöロッカーÿ÷ロ÷ラノロールĀ

全⾝的z薬物療法�近年⾎管腫‧⾎管奇形~治療w⼤}く進歩し�領域wy2まz⾎管性腫瘍{対y»画期的治療xしv

βöロッ»ー内服療法ÿ÷ロ÷ùノローûĀ|あºまy2

÷ロ÷ラノロール治療の効果

÷ロ÷ùノローû�本来循環器疾患~薬wy|12008年{偶然乳児⾎管腫{著効y»こx|発⾒さ¼v以来1急速{標準
治療xしv普及しまし�2⽇本w²2016年{⼩児⽤製剤ÿøþン¸ºû·ロッ÷Ā|承認さ¼1現x乳児⾎管腫~第⼀選
択薬xさ¼vいまy2

⽣後w}»�け早期ÿ増殖期~初期Ā{投与を開始y»x増殖を強⼒{抑制w}1⾃然経過¸º早期{病変を⼩さくw}

»�±1将来残»瘢痕‧変形を最⼩限{w}»可能性|あºまy2

÷ロ÷ラノロール治療の適応

増殖期{あ»乳児⾎管腫

機能障害~ú¹¿|あ»部位ÿ眼瞼1⿐1⼝唇zyĀ

~病変

潰瘍形成や出⾎~ú¹¿|あ»病変

多発性~乳児⾎管腫

内臓病変ÿ肝⾎管腫zyĀを合併y»場合

将来的{著しい変形を残y可能性~あ»部位~病変

副作⽤と注意点

低⾎糖：⾷事x関連しv投与1⾎糖値~モニタúンÀ

低⾎w1徐脈：投与開始時~慎重z観察

気管⽀収縮：喘息既往児へ~使⽤�注意

睡眠障害：ま¼{報告あº

治療中断時~úバウンù：段階的z減量|必要

近年w�⼩さz浅在性⾎管腫{対しβブロッカー~外⽤ÿチモローûĀ²⾏わ¼ます2全⾝投与{⽐べv副作⽤
úスクが低く1表在性~⼩病変{対す»選択肢xzっvいます2��し浸透が浅い�±1厚い病変や深在性病変

{�効果が限定的wす2
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対象疾患

主{乳児⾎管腫ÿ特{増殖期~病

変Ā2複数‧多発病変や深x性病

変1内臓病変{²有効2

投与⽅法

経⼝投与ÿ⽇本w�⼩児⽤製剤<ø

þン¸ºû·ロッ÷=|承認Ā2⼊

院管理下w開始し1漸増しz|¹維

持量へ2

治療期間

典型的{�6{⽉〜1年程度内服を継
続2途中中断y»xúバウンùw再

増⼤y»こx|あº1慎重{減量終

了2

作⽤機序

⾎管収縮作⽤{¸»急速z発⾚軽減

効果x1VEGFや⾎管新⽣因⼦~発
現抑制‧アýøー·¹誘導{¸»腫

瘍縮⼩効果2



薬物療法：mTOR阻害薬ÿシロリムスĀ
難治性~⾎管腫瘍‧⾎管奇形{対しv�分⼦標的薬~使⽤|注⽬さ¼vいます2中wもSirolimusÿシýúĀスĀ�mTOR
経路阻害薬xしv2010年代{¹多数~臨床報告|蓄積し1各種~⾎管奇形や⾎管腫瘍{有効性|⽰さ¼v}ました2

シロリムスの作⽤機序と効果

シýúĀス�内⽪細胞やそ~他~細胞増殖‧⾎管新⽣{関わ»シÀナûを遮断し1病変~縮⼩や症状~緩和をもた¹しま

す2特{PI3K/Akt/mTOR経路~過�活性化を特徴xす»静脈奇形やúンā管奇形zy~低流速病変{有効性|⽰さ¼vい
ます2

主な適応疾患

KHE/TAzyカµĀッÿ‧āú
ッø現象を伴う⾎管腫瘍

静脈奇形ÿ特{広範囲また�

深部~病変Ā

úンā管奇形ÿ特{ÿ¿ý嚢

胞型zy硬化療法|難しい病

変Ā

混合型⾎管奇形

¿úッペû‧øüþýイ症候

群zy症候群性⾎管奇形

´ーÿĀ病ÿ⾻溶解を伴う⾎

管奇形Ā

臨床効果

腫瘍縮⼩‧凝固障害改善

ÿKHE/TAĀ

疼痛‧出⾎~軽減ÿ静脈奇形Ā

úンā漏~改善ÿúンā管奇

形Ā

病変~安定化‧進⾏抑制ÿ混

合奇形Ā

QOL改善ÿ多く~症例Ā

投与法と注意点

経⼝投与ÿ1⽇1回Ā

定期的z⾎中濃度測定ÿ⽬標

値：5-15ng/mlĀ

主z�作⽤：⼝内炎1脂質N

昇1易感染性

⻑期投与~安全性÷ータ�蓄

積中

⽇本における承認状況

⽇本w�近年シýúĀスÿùāúĀス錠Ā~保険適⽤|拡⼤さ¼1難治性脈管腫瘍z¸び脈管奇形xしvúンā管腫症‧

´ーÿĀ病{¹静脈奇形‧混合奇形‧K-T-W症候群まw幅広い疾患|適応症xzºました22017〜2022年{実施さ¼た臨
床試験ÿSILA試験‧SIVA試験Āを経v12024年1⽉{シýúĀスÿùāúĀス錠‧顆粒Ā~適応拡⼤承認|正式{Oºv
います2

シロリムス治療の課題と展望

シロリムス�劇的{効く症例²あ¼�無効例²あº1効果予測因⼦�未�O明wす2ま�⻑期投P~安全性

や1⾄適投P期間1中⽌後~再発リスクzy{ついv�更z»研究が必要wす2今後�症例~蓄積{¸»適応

~さ¹z»拡⼤や1⾄適投P法~研究が進±¹¼vいます2ま�1¸º選択的zmTOR阻害薬や他~分⼦標的x
~併⽤療法zy²検討さ¼vいます2
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新規分⼦標的治療薬

⾎管奇形~分⼦機序{基uいた新たz治療薬も�場しvいます2遺伝⼦変異~\定が進む{t¼1¸º標的特異的z治療

薬~開~x臨床応⽤が進³wいます2

遺伝⼦変異の同定

PIK3CA変異ÿ静脈奇形‧úンパ管
奇形Ā1RAS/MAPK経路変異ÿ動静
脈奇形Ā1TEK変異ÿ静脈奇形Āz
y1⾎管奇形~分⼦機序が解明

分⼦標的薬の開発

各遺伝⼦変異{対応した特異的阻害

薬ÿPIK3CAα{対す»²ûペú·
ö1MEK阻害薬zyĀ~開~が進⾏

臨床応⽤

臨床試験や特定疾患へ~承認²経

v1症例tx~遺伝⼦型{合わせた

個別化治療ÿ÷ü·¸ョン‧メ÷³

·ンĀへ

PIK3CA阻害薬ÿアûペúシブĀ
PIK3CA変異²持t難治性過成⻑症候群ÿPROSĀ{対しv�1PI3Kα選択的阻害薬²ûペú·öÿAlpelisibĀが2022年{
⽶国FDAw承認u¼1世界初~分⼦標的治療薬xしv使⽤可能{zºました2²ûペú·ö�元々乳が³治療薬wすが低
年齢wも使え»製剤が整備u¼1巨⼤zúンパ管奇形や複合奇形{伴う⾻軟部過成⻑~抑制{有望xu¼vいます2

MEK阻害薬
RAS/MAPK経路変異²持tAVM{対しv�1MEK阻害薬ÿøùメチニö等Āが試験的{投与u¼1⼀部症例w⾼流量~改
善や病変縮⼩が報告u¼vいます2s¼¹~薬剤�元々が³治療薬xしv開~u¼たも~wすが1AVM~分⼦機序解明{
¸º治療応⽤が進³wいます2

アûペúシブの特徴

PIK3CA~変異²特異的{標的xす»

PIK3CA関連過成⻑症候群ÿPROSĀ{対しv承認ÿ⽶
国FDA12022年Ā

商品]：Vijoiceÿ2歳以N~重症PROS対象Ā

主z適応：CLOVESzy~過成⻑症候群1⼤型úンパ
管奇形

主z副作⽤：⾼⾎糖1O痢1~疹

MEK阻害薬の特徴
RAS/MAPK経路²抑制す»

現在1動静脈奇形{対しv臨床試験段階

øùメチニö1セûメチニözy複数~製剤

難治性AVMw~⾎流低Oや症状軽減~報告あº

主z副作⽤：~疹1O痢1肝機能障害

オーダーメイド医療の展望

遺伝⼦診断{基uくオーダーメイù医療�1現在臨床試験段階wす|1早期{ら~薬物介⼊w従来不可能�っ

�症状コンøロール|得ら¼»可能性|⽰さ¼vいます2将来的{�1各患者~病変~遺伝⼦変異を特定し1

そ¼{最適z分⼦標的薬を選択す»精密医療|標準xz»こx|期待さ¼vいます2
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その他の保存的治療法

⾎管腫‧⾎管奇形~治療{�1N記以外{²いくt{~保存的治療法|あº~y2こ¼¹�単独~��他~治療法x併⽤

wv⽤い¹¼»こx|多いwy2

圧迫療法

弾性¹トッキンÀや着圧ðンテー¸を

⽤い�圧迫療法�1静脈奇形や⾎管拡

張を伴う症例w痛�‧腫脹を軽減y»

保存的⼿段wy2四肢~静脈奇形や混

合型奇形w特{有⽤w1硬化療法後~

圧迫固定xwv²⽤い¹¼~y2��

w1完全z治療効果�期待w}z1症

状緩和や進⾏抑制~補助的⼿段xwv

位置uけ¹¼~y2

創傷ケア

難治性~潰瘍形成{対wv�創傷Áア

や抗⽣剤w感染制御を⾏い1安易{外

科的切開をwzいこx|肝要wy2特

{⾎管奇形w�⾎流異常{¸º創傷治

癒|遅延y»こx|あ»�±1適切z

湿潤環境~維持や局所感染対策|重要

wy2難治性潰瘍{対wv�1成⻑因

⼦含有軟膏や創傷被覆材~使⽤²検討

さ¼~y2

疼痛管理

⾎管奇形1特{静脈奇形w�慢性疼痛

を伴うこx|あº~y2鎮痛薬{¸»

対症療法~ほ{1局所~圧迫1姿勢や

活動~⼯夫zy⾮薬物的ア÷ローチ²

重要wy2難治性疼痛{対wv�1神

経öロッ¿や経⽪的電気神経刺激

ÿTENSĀzy~疼痛管理専⾨的⼿法
²検討さ¼»こx|あº~y2

整形外科的治療

四肢~⾎管奇形w�患肢~肥⼤‧過⻑を}�y例|あº1必要{応x整形外科的z⼿術ÿ⾻延⻑~抑制や肥⼤組織~切

除Ā²検討さ¼~y2特{Klippel-Trenaunay症候群zyw�1O肢⻑差|機能的問題を引}起こy場合|あº~y2治療
選択肢xwv�：

⾻端線固定術ÿ成⻑期~⼩児w1健側~⾻成⻑を抑制wv⻑さを合わ{»Ā

⾻延⻑術ÿ短い側を延⻑y»Ā

⾻切º術ÿ変形矯正Ā

筋膜切除術ÿコンñートñント症候群~予防‧治療Ā

栄養指導と⽣活管理

特{·ロリð¹zy~薬物療法を受け»患者{�1適切z栄養指導x⽣活管理|重要wy2⾼脂⾎症や⾼⾎糖zy~代謝

性副作⽤{対応y»�±~⾷事指導や1免疫抑制{関連y»感染予防~指導|必要xzº~y2

集学的アプローチの重要性

s¼ら~治療⼿段�単独wzく組�合わせv⽤いら¼»sxが多く1例え�<AVM{対し動脈塞栓→外科的全
摘=<⼤静脈奇形{対しシロúムス内服＋硬化療法反復=zy症例tx{⼯夫u¼~す2治療{あたっv�⾎管

腫‧奇形~専⾨チームÿ形成外科1⽪膚科1⼩児科1放射線科4IVR51産婦⼈科等~多職種Āw協議し1患者
u³‧家族x相談~うえ最適zプùン²選択す»sxが望~¼~す2
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⾎管腫‧⾎管奇形の美容医療における留意点

⾎管腫‧⾎管奇形�⾒�⽬{影響y»病変|多�1美容的観点{¹~アプýーチ�重要wy2以O1美容医療xwv留意yy}

ポイント²~x�~y2

成⻑予測再発対策瘢痕最⼩化

瘢痕形成の最⼩化

美容N�sx�注意yy}�治療{¸»瘢痕wy2病変そ~�~²取º除�v�⼤}z⼿術瘢痕|残sv�po転倒{zº{}

~{³2w�|sv1顔⾯zy⽬⽴t部位~病変w�w}»��⾮侵襲的⼿段ÿüー¶ー治療や薬物療法Ā²優先w1⼿術|必

要z場合�切開線²⼯夫y»zy形成外科的配慮|不可⽋wy2

例え�乳児⾎管腫w�1従来<経過観察=|⼀般的ww�|1瘢痕や変形|残»恐¼|あ»場合{�早期{¹プýプùノýーû

治療²⾏い1腫瘍²縮⼩さ{v瘢痕~発⽣⾃体²防�⽅針|推奨さ¼vい~y2~�切除術後~瘢痕{対wv�1必要{応xv

瘢痕修正術やüー¶ー照射ÿ瘢痕成熟²促yフùク·ョナûüー¶ー等Ā²検討w~y2

再発‧再燃への対策

⾎管奇形�不完全z治療�x再発w1場合{¸sv�治療前

¸º肥⼤‧悪化y»こx|あº~y2特{AVM�部分塞栓や
部分切除w�残存部位x~⾎流|増wv再燃‧増悪y»傾向

|あº1治療戦略{�将来的z再発úスク²織º込�必要|

あº~y2

美容⾯w�1⼀旦薄�zs�⽑細⾎管奇形|�⽉²経v⾚�

|戻»こx�知¹¼vzº1⻑期的z経過観察x追加治療~

計画|求�¹¼~y2患者‧家族{�<完全{⼀度w治w}

»~�難w�1将来追加治療|必要{z»可能性=²事前{

説明w1⻑期フォýー体制²整えvz�こx|⼤切wy2

成⻑‧加齢による変化

⼩児~⾎管奇形�患児~成⻑{伴sv相対的{拡⼤w1思春

期~ホûモン変化や妊娠{¸»増悪�報告さ¼vい~y2美

容N1幼少期{�軽度�s�顔⾯~紅斑|成⼈~w放置さ¼

»x⾊調|濃�盛ºN|s�結節²⽣x1治療wv�完全{

��滑z⽪膚{戻{zい場合|あº~y2

従sv1将来的z美容N~不利益²避�»��{�早期{¹

~介⼊|望~wいケース|あº~y2実際1ポートワイン⺟

斑{対y»PDL治療�乳幼児期{¹開始w�⽅|効果|⾼
�1成⼈後~肥厚化²予防w}»xさ¼vい~y2⼀⽅w1

⾃然退縮|期待w}»乳児⾎管腫w�闇雲{介⼊{z経過²

⾒»判断�重要wあº1将来残ºそうz病変{yう{⾒極�

»専⾨的判断|必要wy2

⼼理社会的配慮

先天性~⾎管病変{¸»外⾒上~変化�1患者本⼈や家族{⼼理的ストレスを与え»こx|あºまy2特{学童期以

降�容貌{¸»いx±や{¹{い~原因xz»こx²あº1そうwた観点w²適切z時期~治療介⼊|求±¹¼ま

y2美容医療的{�1完全{病変をzくせzくv²1メイクアップ{¸»カバーやケアメイク指導1患者同⼠~交流

⽀援zy1QOL向上を⽬的xwたサポート²考慮wまy2医師�患者‧家族~思いを丁寧{聞}1治療~利点‧限界
を正直{説明wつつ1w}»限º~改善策を⼀緒{考え»姿勢|⼤切wy2
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⽑細⾎管奇形ÿポートワイン⺟斑Āの美容的治療
戦略

⽑細⾎管奇形1特{ýーøワ´ン⺟斑�顔⾯{好発w1患者~QOL{⼤}z影響を与え»可能性|あºまy2美容的観点{¹~
最適z治療戦略{ついv検討wまy2

早期üーザー治療の重要性

ýーøワ´ン⺟斑{対y»üー¶ー治療�1w}»�け早期{開始y»こx|推奨さ¼vいまy2そ~理由xwv�：

治療効果の向上

乳幼児期~病変�⾎管径|⼩さ

く1⽪膚|薄い�±1üー¶ー光

|効率¸く病変{到達wまy2�

齢|N|»{つ¼v⾎管|拡張

w1⽪膚|厚くz»�±1治療効

果|低Oy»傾向|あºまy2

結節形成の予防

早期{¹üー¶ー治療を⾏うこx

w1成⻑{伴う病変~肥厚化や結

節形成を抑制w}»可能性|あº

まy2放置さ¼�病変��齢xx

²{⾊調|濃くzº1隆起性病変

へx進⾏y»こx|あºまy2

⼼理社会的影響の軽減

学童期{⼊»前{治療を開始w効

果を得»こxw1いx±や⾃尊⼼

低Ozy~⼼理社会的問題を予防

w}»可能性|あºまy2

最適なüーザー治療プýトコû

ýーøワ´ン⺟斑{対y»üー¶ー治療�1⼀般的{以O~¸うz÷ýøコûw⾏わ¼まy：

パû¹染料üー¶ーÿPDLĀ：585-595nm~波⻑|第⼀選択

治療間隔：4〜8週間隔|⼀般的

必要z治療回数：�均10回以Nÿ個⼈差あºĀ

治療期間：数�{渡»こx|多い

⿇酔：乳幼児w�局所⿇酔クúーム~使⽤|⼀般的

難治性病変への対応

従来~PDL治療{反応|乏wい難治性病変{対wv�1以O~¸うz治療~⼯夫|検討さ¼vいまy：

üーザー技術の改良

⼤¹ýッøµ´ºPDLÿ¸º深部到達性|向NĀ

可変パû¹幅PDLÿ¸º⼤}z⾎管{²対応Ā

KTPüー¶ーÿ532nmĀx~併⽤療法

Nd:YAGüー¶ーÿ1064nmĀx~併⽤ÿ深部⾎管{対
応Ā

新たな治療法

光線⼒学療法ÿPDTĀ：øモýûフ³úンzy~光増感剤
を⽤い�PDT

þ´クýニーùû技術を⽤い�薬剤送達

üー¶ー照射前~局所⾎管拡張薬~使⽤

抗⾎管新⽣薬~局所ま��全⾝投与~併⽤

メイクアップによるカバーの重要性

レーザー治療{よ»改善�段階的wあº1完全z消失�難しいこxが多いwす2治療期間中や治療後~残存病変{対

しv�1専⽤~カバーメイク製品~使⽤が患者~QOL向上{重要z役割を果たします2⽪膚科や形成外科医�1適切
zメイクアップ技術~指導や専⾨的zカバーメイク製品~紹介も⾏うこxが望ましいwしょう2
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乳児⾎管腫の美容的治療戦略

乳児⾎管腫�⾃然退縮す»特性²持ちます|1適切z介⼊時期x⽅法~選択�美容的観点{¹重要wす2治療~判断x戦

略{ついv検討します2

治療介⼊の判断基準

すべv~乳児⾎管腫|治療²必要xす»わけw�あºませ³2以下~

¸うz場合{�治療介⼊²積極的{検討します：

機能障害のリスクがある部位

眼瞼ÿ視覚障害~リスクĀ1⿐‧⼝唇ÿ摂⾷障害~リスクĀ1外

⽿道ÿ聴覚障害~リスクĀzy

潰瘍形成や出⾎のリスクが⾼い部位

関節部1会陰部1⼝唇zy摩擦や圧迫²受けやすい部位

⾼い確率で瘢痕や変形を残す部位

⿐尖部1眉間1頬部zy顔⾯~突出部や⽪膚~薄い部位

急速に増⼤する⼤型病変

特{顔⾯~⼤}z病変や1増殖速度|速い病変

内臓病変や症候群合併例

肝⾎管腫合併例1PHACE症候群zy

乳児⾎管腫~治療介⼊フローチャート2部

位1⼤}さ1増殖速度1合併症リスクzy²

考慮しv治療~要否x⽅法²決定します2

D21-V1.0

25



年齢別の最適治療アプローチ

1

⽣後0〜2ヶ⽉ÿ早期Ā
増殖初期~早い段階wプýプùノýーû

治療を開始y»こx{¸º1病変~増殖を

効果的{抑制w1将来的z瘢痕や変形を

最⼩限{抑え»こx|期待さ¼~y2特{

顔⾯zy⽬⽴つ部位や1瘢痕形成ú¹ク~

⾼い病変w�1早期~治療介⼊|強く推

奨さ¼~y2

2

⽣後2〜6ヶ⽉ÿ増殖期Ā
乳児⾎管腫~急速z増殖期{あたº1プý

プùノýーû治療|最も効果を発揮y»

時期wy2潰瘍形成を伴う場合�局所ケア

を併⽤w1表在性~強い⾚�{対wv�パ

û¹⾊素üー¶ーÿPDLĀ~併⽤も検討さ
¼~y2

3

⽣後6〜12ヶ⽉ÿ後期増
殖〜退縮初期Ā

増殖~勢い|緩や{{z»時期wy|1

プýプùノýーû治療�引}続}有効w

y2⽐較的⼩型~病変や1治療|O要x判

断さ¼た病変{ついv�1引}続}⾃然退

縮~経過を注意深く観察w~y2

4

1歳以降ÿ退縮期Ā
⾃然退縮|さ¹{進⾏y»時期wy2退縮

後{残存y»可能性~あ»変形1瘢痕1

余剰⽪膚zy{対wv�1⾎管腫|完全{

退縮wたx判断さ¼»4歳以降を⽬安{1
必要{応xv形成外科的修正術を検討w

~y2

プロプùノローû治療の美容的メúット

プýプùノýーû内服治療�1乳児⾎管腫~美容的z予後{zいv1以下~様々zメúットをもた¹w~y2

病変~増殖を抑制w1最終的zµイºを⼩さく抑え»こx|可能wy2

⾊調~早期改善|期待w}1通常1投P開始後数⽇〜数週間w⾚�|薄くzº~y2

潰瘍形成を予防y»こxw1そ¼{伴う瘢痕形成ú¹クを低減w~y2

⾃然退縮¸ºも早期{病変を縮⼩させ1患児や家族~⼼理社会的z負担を軽減w~y2

最終的{瘢痕や変形|残»場合wも1そ~程度を最⼩限{抑え»効果|あº~y2

退縮後の⼆次的修正

乳児⾎管腫~⾃然退縮後{�1時{⾊素沈着1⽑細⾎管拡張1⽪膚~弛緩1線維脂肪組織~残存zy|⾒¹¼

»こx|あºます2こ¼¹~⼆次的z変化{対しv�1⾎管腫|⼗分{退縮した4〜5歳以降を⽬安{1計画的
z修正治療を⾏うこxw1¸º良好z美容結果を得»こx|w}ます2具体的{�1残存⽑細⾎管拡張{�パ

ûス⾊素üーザーÿPDLĀを1余剰⽪膚や線維脂肪組織~残存{�形成外科的修正⼿術を検討します2
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静脈奇形の美容的治療戦略

静脈奇形�⾃然消退{z1成⻑xx²{拡⼤y»傾向|あº~y2美容的観点{¹1症状や部位{応xた適切z治療戦略|重要wy2

部位別の治療アプローチ

静脈奇形~治療�部位{¸っv最適z⽅法|異zº~y2美容的配慮を含±た部位別~アプýーチを⽰w~y2

顔⾯の静脈奇形

美容的{最²配慮|必要z部位wy2⼩〜中等度~病変w�

硬化療法ÿ低濃度~ポúù»ノーûや泡沫硬化療法Ā|第⼀

選択xzº~y2深部~病変w�MRI¼イù下w~正確z硬
化剤注⼊|重要wy2表x性~⻘⾊調{対wv�Nd:YAGüー
¶ー~併⽤²考慮さ¼~y2広範囲~た�厚い病変w�·ý

úムス内服~併⽤|効果的z場合|あº~y2外科的切除�

限局性病変{限定w1瘢痕を最⼩限{y»切開÷¶イン|必

須wy2

⼝腔‧⾆の静脈奇形

機能x美容~両⾯{¹重要z部位wy2⼩病変{対wv�硬

化療法ÿSTS1ポúù»ノーûzyĀ|有効wy|1術後~
腫脹{注意|必要wy2⼤}z病変や繰º返w出⾎y»病変

w�1部分切除x硬化療法~併⽤|検討さ¼~y2·ýúム

ス�広範囲病変や多発病変{有効wy2

四肢の静脈奇形

疼痛や機能障害|主訴xz»こx|多いwy|1露出部w�

美容的配慮²必要wy2エタノーû硬化療法|有効wy|1

神経損傷úス¿{注意w~y2筋⾁内~広範囲病変w�·ý

úムス内服を検討w~y2w迫療法ÿ弾性スøッ½ンÀzyĀ

�症状緩和{有効wy2

体幹の静脈奇形

通常�⾐服w隠¼»部位wy|1⼤}z病変w�変形や不快

感~原因xzº~y2硬化療法|基本wy|1巨⼤病変w�

·ýúムス内服を併⽤w~y2限局性w突出wた病変w�外

科的切除²選択肢xzº~y2

治療法の組み合わせと段階的アプローチ

静脈奇形~治療�単⼀~⽅法w�完全z改善|得¹¼zいこx|多く1複数~治療法を組�合わ{た段階的アプýーチ|有効wy：

治療後の合併症と対策

静脈奇形~治療後{�以下~¸うz合併症|⽣x»こx|あº1適切z対応|求±¹¼~y：

硬化療法後の合併症

疼痛‧腫脹：適切z鎮痛薬xw迫療法

⽪膚壊死：早期発⾒x適切z創傷Áア

⾊素沈着：時間経過w改善1üー¶ー治療を検討

神経障害：適切z硬化剤選択x注⼊量~調整

⼿術後の合併症

瘢痕形成：瘢痕修正術1üー¶ー治療

再発‧残存：追加硬化療法1·ýúムス内服

輪郭不整：脂肪移植や充填剤{¸»修正

感染：適切z抗⽣剤治療

患者教育と⼼理的サポート

静脈奇形�完全治癒|難しい慢性疾患wあ»点を患者{理解しvも¹うこx|重要wす2治療~⽬標�症状軽減x美容的改

善wあº1複数回~治療や⻑期的z管理|必要xz»こxを事前{説明しvおくべ}wす2また1⽬⽴つ部位~病変を持つ患

者{�1⼼理的サポートや患者同⼠~交流~機会を提供す»こxも検討します2
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リンパ管奇形の美容的治療戦略

リンñ管奇形�先天的zリンñ管~異常拡張‧嚢胞化{¸»病変w1特{頭頸部{好発w1美容的問題を引}起sysx|あº~y2美容的観点{¹~

治療戦略{tいv検討w~y2

⼤嚢胞型と⼩嚢胞型の治療アプローチ

リンñ管奇形�嚢胞~⼤}u{¸º⼤嚢胞型ÿþ¿ý嚢胞型Āx⼩嚢胞型ÿÿ¿ý嚢胞型Ā{分類u¼1}¼~¼異z»治療ア÷ýーチ|必要wy2

1

⼤嚢胞型ÿþクロ嚢胞型Ā

第⼀選択：硬化療法ÿOK-4321ド½·µ
イ¿リン1öüオþイ·ンzyĀ

⼤}z単房性嚢胞{特{有効

複数回~注⼊w著明z縮⼩|期待w}»

⼿術�残存病変や硬化療法無効例{検討

2

⼩嚢胞型ÿÿクロ嚢胞型Ā

治療抵抗性w難治性~sx|多い

·ýリĀス内服|第⼀選択xz»sx|多

い

表x性~⼩⽔疱{�炭酸¼スüー¶ー蒸散

局所~減量⼿術x硬化療法~併⽤も検討

3

混合型

⼤⼩嚢胞|混xy»複雑zタイ÷

·ýリĀス内服x硬化療法~併⽤|有効

症状や美容N~問題|強い部分{¹段階的

{治療

集学的ア÷ýーチ|不可⽋

部位別の美容的配慮

リンñ管奇形~治療{�部位tx~解剖学的特徴x美容的配慮|必要wy2

顔⾯のリンパ管奇形

美容的{最も注意を要y»部位wy2表x性~⼩⽔疱状病変{�炭酸¼

スüー¶ー蒸散|有効wy|1再発|多いwy2⼤嚢胞型{�硬化療法

を⾏い~y|1顔⾯神経zy~重要構造{注意|必要wy2顔⾯~輪郭

変形を伴う場合�1·ýリĀス内服w全体的z縮⼩を図s�後1必要{

応xv形成外科的修正を検討w~y2

頸部のリンパ管奇形

{tv<嚢胞性òÀýーþ=x呼�¼�頸部~⼤型嚢胞性病変�1硬化

療法ÿ特{OK-432Ā~良い適応wy2美容的{�頸部~輪郭x頸部運動
~保持|重要wあº1硬化療法後~線維化{¸»頸部拘縮{注意|必要

wy2⼤}z病変w�複数回~硬化療法x·ýリĀス~併⽤|効果的w

y2

⼝腔‧⾆のリンパ管奇形

⾆{発⽣y»リンñ管奇形�⾆肥⼤を引}起sw1咀嚼‧構⾳障害や審

美的問題~原因xzº~y2表x性~⼩⽔疱{�炭酸¼スüー¶ー1⾆

全体~肥⼤{�·ýリĀス内服|有効wy2重度~⾆肥⼤{�部分的z

⾆減量術|検討u¼»sxもあº~y|1機能温存|最優先u¼~y2

四肢のリンパ管奇形

四肢~リンñ管奇形�肥⼤や変形を伴うsx|あº~y2露出部ÿ前腕

やO腿zyĀw�美容的配慮|必要wy2w迫療法1硬化療法1·ýリ

Āス内服を組�合わせ�治療|⾏わ¼~y2⾻‧軟部過成⻑を伴う場合

�1将来的{整形外科的介⼊|必要xz»sxもあº~y2

合併症と⻑期的管理

リンñ管奇形~治療後{�以O~¸うz合併症や問題|⽣x»sx|あº1⻑期的z管理|必要wy：

再発‧再燃：治療後も病変|再出現y»sx|あº1繰º返w~治療|必要

感染ÿ蜂窩織炎Ā：リンñ管奇形�感染を繰º返wやyく1予防的抗菌薬|検討u¼»sxもあ»

出⾎：特{ÿ¿ý嚢胞型w�出⾎を繰º返ysx|あº1⽌⾎処置や硬化療法|必要

リンñ漏：治療後{リンñ液~漏出|持続y»sx|あº1w迫や再治療|必要

瘢痕‧⽪膚変⾊：治療{¸»⼆次的z美容的問題{対wv�1追加~形成外科的修正|検討u¼»

新たな治療選択肢

PIK3CA変異|多く~úンパ管奇形w同定さ¼vい»こx{ら1PIK3CA選択的阻害薬²ûペúシブ~臨床応⽤|進³wい~す2特{巨⼤zú
ンパ管奇形や難治性~⼩嚢胞型úンパ管奇形{対す»効果|期待さ¼vい~す2~た1従来~単剤治療w�zく1シロúムスx硬化療法~併

⽤や1シロúムスx外科的減量~計画的併⽤zy1複数~モダúテ³²組�合わせた治療戦略|今後さら{発展しvいくx考えら¼~す2
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動静脈奇形の美容的治療戦略

動静脈奇形ÿAVMĀ�⾼流速~⾎管奇形wあº1進⾏性w⾃然退縮wzい特性|あº~y2機能的問題�けwzく美容的問題²引}起こy�±1適切z治療戦略
|重要wy2

治療の基本原則と美容的配慮

AVM~治療{�以O~基本原則|あº1美容的配慮²重要z要素xzº~y：

1

全体的評価と治療計画

AVM~広|º1深さ1流⼊動脈x流出静脈1周ö~重要構造x~関係を正
確{評価y»こx|不可⽋wy2MRIx⾎管造影{¸»詳細z病変マッピ
ンÀ{基u}1美容的結果を考慮w�総合的z治療計画を⽴v~y2

2

段階的治療アプローチ

AVM�⼀度~治療w完治させ»こx|難wく1複数回~段階的治療|基本
xzº~y2特{顔⾯zy美容N重要z部位w�1急激z変化を避け1段

階的{改善を÷»こxw患者~⼼理的適応を助け~y2

3

機能温存と美容的結果のバランス

治療~第⼀⽬標�合併症予防x機能温存wy|1特{顔⾯や露出部~AVM
w�美容的結果²重要z治療⽬標xzº~y2切開線~⼯夫や最⼩侵襲的

ア÷ýーチ~選択|重要wy2

4

⻑期的フォローと再治療計画

AVM�再発úス¿|⾼く1⻑期的z経過観察|必要wy2再発~早期発⾒
x適切z追加治療{¸º1機能的問題x美容的問題~両⽅を最⼩限{抑え

»こx|w}~y2

部位別の治療戦略と美容的配慮

顔⾯のAVM
美容的配慮|最²必要z部位wy2選択的動脈塞栓術x硬化療法~組�合わ

せ|基本xzº~y2表在性~紅斑{対wv�PDLüーザー~併⽤²検討さ
¼~y2病変|限局wvい»場合�1塞栓術後~完全切除|理想的wy|1

顔⾯神経zy重要構造~温存|最優先さ¼~y2⼤}z切除後~再建{�局

所⽪弁や遊離⽪弁|⽤い¹¼~y2

頭⽪‧頭蓋のAVM
多数~栄養⾎管を持t複雑zAVM|多く1選択的塞栓術|基本xzº~y2
頭⽪~変形や脱⽑を伴うこx|あº1美容的問題xzº~y2外科的切除を

⾏う場合�1頭⽪~再建x⽑髪ùインÿøアùインĀ~保存{配慮w~y2

四肢のAVM
機能温存|最優先さ¼~y|1露出部w�美容的配慮²重要wy2塞栓術x

硬化療法~併⽤1必要{応xv部分切除|⾏わ¼~y2広範ö~⽪膚切除|

必要z場合�1⽪膚移植や⽪弁{¸»再建を検討w~y2

体幹のAVM
通常�⾐服w隠¼»部位wy|1⼤}z病変w�変形~原因xzº~y2塞

栓術x硬化療法|基本w1限局性wあ¼�完全切除²検討さ¼~y2

新たな治療アプローチ

近年1AVM~遺伝⼦変異ÿRAS-MAPK経路~活性化変異Ā|明¹{{zº1新�z治療ア÷ýーチ|研究さ¼vい~y：

MEK阻害薬
RAS/MAPK経路を標的xy»MEK阻害薬ÿトùメチニözyĀ|難治性AVM
{対wv試験的{使⽤さ¼vい~y2⼀部~症例w�⾼流量~改善や病変縮⼩

|報告さ¼vzº1特{従来~治療|難wい深部や広範ö~AVM{対y»新
�z選択肢xwv期待さ¼vい~y2

複合的治療戦略

分⼦標的治療x従来~⾎管内治療ÿ塞栓術‧硬化療法Āを組�合わせ�複合

的ア÷ýーチ²検討さ¼vい~y2MEK阻害薬w病変~⾎流を減少させ�後{
塞栓術を⾏うこxw1¸º効果的z治療|可能{z»可能性|あº~y2こ¼

¹~新�zア÷ýーチ�1機能温存x美容的結果~両⽅を改善y»可能性|

あº~y2

不完全治療のリスク

AVM~治療{zいv最も注意すy}点�1不完全z治療ÿ特{部分的z塞栓や切除Ā|残存病変x~⾎流増加を招}1{えっv症状を悪化させ»可能
性|あ»こxwす2美容的改善を⽬指すあまº不⼗分z治療を⾏うこx�避け1専⾨的z⾎管異常診療チーム{よ»総合的z治療計画{基uいた介⼊|

重要wす2
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⾎管腫‧⾎管奇形の⼼理社会的影響と⽀援

⾎管腫‧⾎管奇形1特{顔⾯や露出部{⽣x»病変�1患者~⼼理社会的側⾯{⼤}z影響をPえ»こx|あºまy2こ¼¹~影響を理解w1適切z⽀援を提供

y»こx�総合的z診療~重要z要素wy2

⾒える問題

他者の反応

⼼理的影響

社会的影響

家族負担

年齢層別の⼼理社会的影響

⾎管腫‧⾎管奇形~⼼理社会的影響�1患者~年齢や発達段階{¸sv異zºまy2

幼児期ÿ0〜6歳Ā
こ~時期�主{親~⼼理的負担|⼤}く1⼦y²~将来{対y»O安や罪

悪感を抱くこx|あºまy2⼦y²⾃⾝�⾃⼰認識|発達y»3〜4歳頃{
¹他者x~違い{気u}始±1他児{¹~質問や視線{敏感{z»こx|

あºまy2早期{¹~適切z治療x親へ~サポーø|重要wy2

学童期ÿ6〜12歳Ā
学校⽣活|始ま»こ~時期�1いx±や{¹{い~ú¹ク|⾼まºまy2

外⾒~違い{対y»⾃意識|強まº1⾃尊⼼~発達{影響をPえ»可能性

|あºまy2教師や学校関係者へ~適切z情報提供x1⼦y²へ~対処¹

キû教育|重要wy2

思春期ÿ12〜18歳Ā
⾃⼰同⼀性~形成期wあº1外⾒{対y»関⼼|⾼ま»こ~時期�特{⼼

理的影響|⼤}くzºまy2社会的孤⽴1抑うt1O安zy~ú¹ク|⾼

まº1対⼈関係や学業{²影響y»こx|あºまy2適切z⼼理的サポー

øx1必要{応xた治療介⼊~検討|重要wy2

成⼈期

就職や結婚zy社会的関係~構築{影響y»こx|あºまy2特{顔⾯~

⾎管奇形w�1初対⾯~印象や就労機会{O利益を感x»こx|あºま

y2また1遺伝性疾患w�次世代へ~遺伝{関y»O安²⽣xまy2治療

選択肢~提⽰x⼼理的サポーø~継続|重要wy2

⼼理社会的⽀援の⽅法

⾎管腫‧⾎管奇形~患者x家族{対y»⼼理社会的⽀援{�1以O~¸うzアプローチ|あºまy：

医療者による⽀援

丁寧z情報提供x治療~⾒通w説明

患者~⼼理的側⾯へ~配慮x定期的z評価

必要{応xた⼼理専⾨職へ~紹介

ñイクアップや服装~⼯夫{関y»アùバイ¹

学校や職場x~連携⽀援

患者会‧サポートÀループ

同x疾患を持t患者同⼠~交流~場

経験や対処法~共有

家族同⼠~ôアサポーø

正確z医療情報~普及活動

社会的認知向N~た±~啓発活動

カòフラージュñイ¿とÁアñイ¿指導

特{顔⾯や露出部~⾎管奇形{対wv�1カòõùー¸ュñイクÿカバーñイクĀ|⼼理社会的QOL向N{有効wy2専⾨的zñイクアップ技術~指導を⾏うケ
アñイク外来を設けvい»医療機関²あºまy2男性患者や⼩児{対wv²1状況{応xたカバー⽅法~指導|重要wy2

患者⽀援団体と情報リソース

⽇本w�<難治性⾎管腫‧⾎管奇形患者会=zy~患者団体が活動しvおº1情報交換~場や医療講演会zyを開催しvいます2また1⽇本⾎管腫‧⾎

管奇形学会や<難治性⾎管腫‧⾎管奇形情報サイト=zyw�1患者向け~情報提供も⾏わ¼vいます2医療者�こ¼¹~リソースを把握し1適切{患

者{紹介す»こxも⽀援~⼀環xしv重要wす2

D21-V1.0

30



国際⾎管腫‧⾎管奇形学会ÿISSVAĀ分類の概要
⾎管腫‧⾎管奇形~診断x治療{おいv1正確z分類x⽤語~使⽤�極�v重要wす2国際⾎管腫‧⾎管奇形学会ÿInternational Society for the Study of 
Vascular Anomalies: ISSVAĀ分類�1現在世界的{標準xさ¼vい»分類体系wす2

ISSVA分類の歴史的変遷
⾎管腫‧⾎管奇形~分類�⻑年{わたº混乱|あº~した|11982年{Mulliken & Glowacki|提唱した⾎管内⽪~増殖特性{基uく分類|基盤xzº1そ~後
ISSVA{¸º改訂|重}¹¼v}~した2現在�2018年版|広く使⽤さ¼vい~す|12024年{�2025年版~改訂|公開さ¼vい~す2

ISSVA分類の基本構造
ISSVA分類~基本的z構造�以O~通ºwす：

⾎管性腫瘍

良性

乳児⾎管腫

先天性⾎管腫ÿRICH/NICH/PICHĀ

房状⾎管腫

紡錘細胞⾎管腫

そ~他

局所侵襲性/境界悪性
カポ¸⾁腫様⾎管内⽪腫

細網内⽪腫症

そ~他

悪性

⾎管⾁腫

そ~他

⾎管奇形

単純型

⽑細⾎管奇形ÿCMĀ

úンñ管奇形ÿLMĀ

静脈奇形ÿVMĀ

動静脈奇形ÿAVMĀ

動静脈瘻ÿAVFĀ

複合型

CVM, CLM, LVM, CLVM

AVM-LM, CM-AVM

そ~他

⼤⾎管奇形

併存する症候群

クúッペû‧øüþýイ症候群

ñーク¹‧¶·ーðー症候群

¹ター¸‧¶·ーðー症候群

CLOVES症候群

プýö¶¹症候群

遺伝性出⾎性⽑細⾎管拡張症

そ~他

ISSVA分類2025年版の新たな特徴
2024年{公開さ¼た2025年版分類w�1以O~¸うz更新|⾏わ¼vい~す：

遺伝⼦変異{基uく分類~拡充ÿ各疾患{関連す»遺伝⼦変異情報~更新Ā

新た{認識さ¼た疾患単位~追加

過去~⽤語x~対応関係~明確化

分⼦標的治療{関連す»情報~追加

希少z脈管異常~分類~整理

臨床での活⽤の重要性

ISSVA分類を臨床w適切{活⽤す»こx�1以O~点w重要wす：

正確な診断

<単純性⾎管腫=<海綿状⾎管腫=zy~旧⽤語を避け1<⽑細⾎管奇

形=<静脈奇形=zy正確z⽤語を使⽤す»こxw1診断~精度|向N

し1適切z治療選択{tz|º~す2

医療者間のコミュニケーション

標準化さ¼た⽤語を使⽤す»こxw1多職種‧多施設間w~情報共有

|¹ムーº{zº1集学的治療~質|向Nし~す2~た国際的z研究÷

ータ~⽐較�可能{zº~す2

患者への説明

正確z疾患概念{基uく説明{¸º1患者‧家族~理解|深~º1治

療⽅針~決定や⻑期管理へ~協⼒|得¹¼やすくzº~す2

研究の推進

均⼀z疾患概念{基uく症例集積{¸º1治療効果~評価や新規治療

法~開発|進�~す2特{近年~分⼦標的治療~発展{�1遺伝⼦変

異情報を含�正確z分類|不可⽋wす2

⽇本での取り組み

⽇本⾎管腫‧⾎管奇形学会w�1ISSVA分類~⽇本語訳x普及活動を⾏っvいます22025年版分類~⽇本語訳も作成さ¼1難治性⾎管腫‧⾎管奇形情報
サイトzyw公開さ¼vいます2⾎管腫‧⾎管奇形{関わ»医療者�1最新~分類{習熟し1適切z⽤語を⽤いた診療を⼼がけ»こxが重要wす2

D21-V1.0

31



⾎管腫‧⾎管奇形の画像診断

⾎管腫‧⾎管奇形~診断{zいv1⾮侵襲的z画像検査�病変~性質1広|º1周囲組織x~関係を評価す»Pw極めv重要w

す2各検査法~特性を理解し1適切{組�合わせ»こxw正確z診断x治療計画|可能{zº~す2

主な画像診断法とその特徴

超⾳波検査＋カラード
プラ

被曝|zく簡便{実施w}»ため1

第⼀選択~検査法wす2特{⼩児や

表x性病変~評価{適しvい~す2

評価できる項⽬

病変~充実性/嚢胞性~評価

⾎流~有無x⽅向‧速度~評価

静脈⽯ÿ⽯灰化Ā~検出

w迫{¸»形状変化~観察

úアûタイムw~評価|可能

疾患別の特徴的所⾒

乳児⾎管腫：充実性~⾼エコー

腫瘤1豊富z内部⾎流

静脈奇形：低エコー~拡張静脈

腔1内部{静脈流1w迫w虚脱

úンパ管奇形：無エコー~多房

性嚢胞1⾎流を認めzい

動静脈奇形：拡張した動静脈1

⾼速⾎流1動脈化した静脈波形

MRI検査
軟部組織~コントùスト分解能{優

¼1病変~広|ºや性状を詳細{評

価w}»重要z検査法wす2

評価できる項⽬

病変~O次元的広|º

周囲組織ÿ筋⾁1神経1⾻zyĀ

x~関係

病変~内部構造

造影パターン{¸»⾎流動態評

価

疾患別の特徴的所⾒

乳児⾎管腫：T1等〜低信号1T2
⾼信号1均⼀z強い造影効果

静脈奇形：T1低信号1T2著明⾼

信号1内部{静脈⽯ÿ低信号Ā1

遅延性造影効果

úンパ管奇形：T1低信号1T2著
明⾼信号1多房性1隔壁~�造

影

動静脈奇形：flow voidÿ⾎流{
¸»信号⽋損Ā1拡張した流⼊動

脈x流出静脈1早期静脈還流

CT検査
⽯灰化や⾻病変~評価{有⽤wす

|1被曝~問題{¹⼩児w�必要最

⼩限{留め»べ}wす2

評価できる項⽬

⽯灰化ÿ静脈⽯zyĀ~検出

⾻病変‧⾻浸潤~評価

造影{¸»⾎流評価

O次元再構成{¸»⾎管構造~

評価

疾患別の特徴的所⾒

乳児⾎管腫：均⼀z造影効果1

~¼{⽯灰化

先天性⾎管腫：不均⼀z造影効

果1⽯灰化を伴うこx|あ»

静脈奇形：静脈⽯ÿ⽯灰化Ā1不

均⼀z遅延性造影効果

動静脈奇形：拡張した流⼊動脈

x早期静脈還流

⾎管造影ÿカテーテル造影Ā

主{治療計画を兼}v⾏うこx|多く1特{⾼流速病変~評価x治療{重要wす2

評価できる項⽬

栄養⾎管x流出静脈~詳細zマッピング

シャント⾎流~評価

塞栓術や硬化療法~効果判定

⾎⾏動態~詳細z評価

疾患別の特徴的所⾒

動静脈奇形：nidusÿ錯綜⾎管塊Ā1複数~栄養⾎管1早期静脈還流

動静脈瘻：流⼊動脈x流出静脈~直接交通1nidusを⽋く

静脈奇形：直接穿刺{¸»造影w拡張静脈腔~描出

úンパ管奇形：通常�⾎管造影~適応�zい
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画像診断の実際と注意点

⾎管腫‧⾎管奇形~画像診断{zいv�1以O~点{留意y»こx|重要wy2

検査の組み合わせ

診断精度を向Nさ{»ため1単⼀~検査法{限定{z1複

数~検査を相補的{組�合わ{»こx|推奨さ¼~y2例

え�1超⾳波w⾎流パターンを評価w1MRIw病変~広|
ºを詳細{把握w1必要{応xv⾎管造影w精密z⾎管

構築を評価y»xいった連携|効果的wy2

⼩児への配慮

⼩児患者~場合1放射線被曝を最⼩限{抑え1可能z限

º⾮侵襲的z検査を優先w~y2MRI検査w�鎮静や全⾝
⿇酔を要y»場合|あ»ため1年齢や病変~特性{応x

た慎重z検査計画|求め¹¼~y2

治療効果判定と経過観察

治療前後~病変を正確{⽐較y»ため1可能z限º同⼀

~条件‧装置を⽤いた画像評価|望~wいwy2特{硬化

療法や塞栓術後�1治療効果~客観的z判定x残存病変

~評価~ため1定期的z画像検査|不可⽋wy2

統合的評価の重要性

画像所⾒~�{x¹わ¼z1臨床症状1病変~経時的変

化1病理所⾒zyを総合的{評価y»こx|1正確z診

断へx繋|º~y2特{乳児⾎管腫x先天性⾎管腫1あ»

い�各種⾎管奇形~鑑別{zいv�1画像所⾒x臨床経

過~両⾯{¹~検討|極めv重要wy2

新たな画像技術の応⽤

近年1拡散強調MRI1⾎管壁´メー¸ング14D flow MRIといった新wい画像技術が⾎管奇形~評価{応⽤さ¼
始めていまy2また1超⾳波エラ¹トグラフ³ー�病変~硬さ評価を通xて硬化療法~効果判定{寄与y»可

能性があºまy2こ¼¹~新技術�1従来~形態評価{加えて機能的‧質的z情報を提供w1¸º精密z診断

や治療効果~評価{貢献y»と期待さ¼ていまy2
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⾎管腫‧⾎管奇形の病理診断

⾎管腫‧⾎管奇形~診断�通常1臨床所⾒x画像診断w⾏わ¼»こx|多いwす|1診断|不確{z場合や悪性²疑う場合{�⽣検‧病理組織

検査|重要z役割²果たし~す2正確z病理診断~た±{�1適切z検体採取x専⾨的z評価|必要wす2

病理組織学的特徴

⾎管腫x⾎管奇形�1組織学的{明確{区別す»こx|w}~す2主z特徴�以O~通ºwす：

⾎管性腫瘍ÿ⾎管腫Ā

増殖した内⽪細胞{¸»⾎管腔|多数�¹¼1細胞密度|⾼い~

|特徴wす2

乳児⾎管腫

増殖期：密{増殖した内⽪細胞x⼩さz⾎管腔

退縮期：線維脂肪組織置換1⾎管腔~減少

GLUT1免疫染⾊：強陽性ÿ特異的マーカーĀ

そ~他：CD311CD34ÿ内⽪マーカーĀ陽性

先天性⾎管腫

多数~⽑細⾎管様構造x厚壁⾎管

GLUT1免疫染⾊：陰性ÿ乳児⾎管腫x~鑑別{重要Ā

RICH：間質~線維化1静脈様構造x~移⾏

NICH：動脈様‧静脈様⾎管~混在

⾎管奇形

内⽪�扁平w増殖�zく1正常構造~延⻑N{あ»拡張‧奇形⾎

管|�¹¼~す2

⽑細⾎管奇形

真⽪内~拡張した⽑細⾎管

内⽪細胞�扁平w⼀層

加齢xx²{⾎管壁肥厚や線維化|進⾏

静脈奇形

異常{拡張した静脈腔

不規則z厚さ~⾎管壁ÿ平滑筋層~不連続Ā

内腔{⾎栓や静脈⽯ÿ⽯灰化Ā²伴うこx|あ»

リンパ管奇形

拡張したリンパ管腔

内腔{リンパ液x少数~リンパ球

D2-40ÿリンパ管内⽪マーカーĀ陽性

動静脈奇形

異常z動脈x静脈~直接吻合

厚壁x薄壁~⾎管|混在

周囲組織x~不規則z浸潤性増⽣

免疫組織化学的マーカー

⾎管腫‧⾎管奇形~診断{�1以O~免疫組織化学的マーカー|重要wす：

マーカー 陽性となる細胞/構造 診断的意義

GLUT1 乳児⾎管腫~内⽪細胞 乳児⾎管腫{特異的w1他~⾎管腫瘍や⾎

管奇形w�陰性

CD31 すyv~⾎管内⽪細胞 ⾎管性病変~確認ÿ⾮特異的Ā

CD34 ほx³y~⾎管内⽪細胞 ⾎管性病変~確認ÿ⾮特異的Ā

D2-40 リンパ管内⽪細胞 リンパ管奇形~同定{有⽤

WT1 増殖性⾎管内⽪細胞 ⾎管腫瘍w陽性1⾎管奇形w陰性~こx|

多い

Ki-67 増殖期~細胞 乳児⾎管腫~増殖期w⾼発現1⾎管奇形w

�低発現

SMA ⾎管平滑筋細胞 ⾎管壁~構造評価{有⽤
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⽣検の適応と⽅法

⾎管腫‧⾎管奇形~⽣検�1以下~ようz場合{検討さ¼~す2

⽣検の適応

画像検査や臨床所⾒~�w�診断|困難z場合

急速z増⼤や性状変化|あº1悪性病変|疑わ¼»場

合

臨床的{⾮典型的z経過をたy»場合

成⼈期{新た{発⽣した⾎管性病変

治療効果|不⼗分w1診断~再評価|必要z場合

⽣検の⽅法と注意点

出⾎リスクを考慮し1適切z⽣検⽅法を選択す»

特{⾼流速病変ÿAVMĀw�1術前~詳細z画像評価
|不可⽋

切除⽣検|可能z場合�1病変全体~評価{有利wあ

»

⼩さz⽣検⽚w�病変~⼀部し{評価w}zい限界|

あ»こxを留意す»

病理医{対し1⼗分z臨床情報を提供す»

病理診断における留意点

⾎管腫‧⾎管奇形~病理診断{zいv�1以下~点{留意す»こx|重要wす2

臨床情報ÿ年齢1部位1発症時期1経過1画像所⾒Āx病理所⾒を統合的{評価す»

特{乳児⾎管腫x先天性⾎管腫~鑑別{�1GLUT1免疫染⾊|必須wあ»

⼩さz⽣検検体w~評価{�限界|あ»ため1所⾒~解釈{�注意を要す»

悪性病変|疑わ¼»場合�1⼗分z検体採取x詳細z免疫組織化学的検索|必要xz»

特殊z⾎管腫瘍ÿKHEzyĀ~診断{�1経験豊富z病理医~評価|望~しい

悪性病変との鑑別

⾎管⾁腫zy~悪性⾎管性腫瘍x~鑑別�1⾮常{重要wす2悪性を⽰唆す»所⾒xしv�1細胞異型1核分

裂像~増加1壊死1浸潤性増殖パターン1異常z免疫染⾊パターンÿ例：p53~過剰発現Āzyが挙げら¼ま
す2特{⾼齢者w急速{増⼤す»⾎管性病変や1放射線照射後~部位{発⽣した⾎管性病変w�1悪性~可能

性を念頭{置いた慎重z評価が求めら¼ます2
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⾎管腫‧⾎管奇形の診療アûゴúズム

⾎管腫‧⾎管奇形~診療{zいv�1系統的zア÷ýーチ|重要wy2適切z診断⼿順x治療選択~ため~アû´úºĀを解説w~y2

初診時の評価と分類

⾎管腫‧⾎管奇形~診療�1~z詳細z問診x視診{¹始~º~y2初診時~重要zýインø�以下~通ºwy：

問診のポイント

出現時期：出⽣時{¹{1⽣後{出現wた{

経時的変化：急速z増⼤1⾃然退縮1徐々{拡⼤zy

症状：痛�1出⾎1機能障害~有無

増悪因⼦：ホûĂン変化1外傷1感染zyx~関連

家族歴：類似疾患や関連症候群~家族歴

視診‧触診のポイント

⾊調：鮮紅⾊1暗⾚⾊1⻘⾊調1⽪膚⾊zy

形態：平坦{隆起性{1境界�明瞭{不明瞭{

w縮性：w迫{¸»変化ÿ消退1縮⼩Ā~有無

温度‧拍動：局所~温感1拍動~有無

聴診：⾎管雑⾳ÿbruitĀ~有無

⾎管腫‧⾎管奇形の分類と診断⼿順

問診‧視診~結果{¹1~z⾎管性腫瘍ÿ⾎管腫Ā{⾎管奇形{~⼤分類を⾏い1さ¹{詳細z診断へx進�~y：

⾎管性腫瘍ÿ⾎管腫Āの診断⼿順

出現時期x経過~確認1.

⽣後出現‧増⼤→乳児⾎管腫を疑う

出⽣時{¹存x→Y天性⾎管腫を疑う

超⾳波+»ùーù÷ù検査2.

充実性腫瘤1内部{豊富z⾎流

必要{応xvMRI検査3.

深部へ~広|º1周囲組織x~関係評価

診断|不確{z場合�⽣検4.

GLUT1免疫染⾊：乳児⾎管腫~確定診断

⾎管奇形の診断⼿順

出現時期x⾎流特性~評価1.

低流速{⾼流速{~判断ÿ触診‧聴診Ā

超⾳波+»ùーù÷ù検査2.

⾎流āターン{¸»µöタイ÷分類

MRI検査3.

病変~範囲1深さ1構造~詳細評価

T2強調像x造影āターンwµöタイ÷特定

⾼流速病変w�⾎管造影を検討4.

治療計画を兼}た詳細z⾎管構築評価

治療適応の判断

診断|確定wた¹1治療介⼊~要否を判断w~y2以下~¸うz場合{�治療介⼊を積極的{検討w~y：

機能的問題の存在

視覚障害1呼吸‧嚥下障害1運動制限zy重要z機能{影響|あ»場合2特{気道

や眼球周囲~病変�早期介⼊|必要z場合|多い2

合併症のリスク

潰瘍形成1出⾎1感染1⾼⼼拍出量性⼼不全1凝固障害zy~合併症ú¹ク|あ»

場合2»µĀッÿ‧āúッø現象を伴うKHE/TA�特{緊急性|⾼い2

美容的問題の程度

顔⾯や露出部~病変w1⼼理社会的影響|⼤}いx判断さ¼»場合2特{学齢期を

迎え»前{介⼊を検討y»こx|多い2

疼痛‧不快感

慢性疼痛や腫脹{¸»不快感|QOL{影響wvい»場合2静脈奇形やAVMw�進⾏
性~疼痛|治療適応xz»こx|多い2

治療法の選択

診断x治療適応{基u}1最適z治療法を選択w~y2疾患別~第⼀選択治療�以下~通ºwy：

疾患 第⼀選択治療 補助的‧代替治療

乳児⾎管腫 ÷ý÷ùþýーû内服 局所β遮断薬1PDLüー¶ー1副腎⽪質¹テýイù

Y天性⾎管腫 RICH：経過観察
NICH/PICH：症状{応xた介⼊

外科的切除1塞栓術

⽑細⾎管奇形 āû¹染料üー¶ーÿPDLĀ Nd:YAGüー¶ー1Z線⼒学療法

静脈奇形 硬化療法 ·ýúĀ¹内服1外科的切除1w迫療法

úンā管奇形 þクý嚢胞型：硬化療法

ÿクý嚢胞型：·ýúĀ¹内服

外科的切除1üー¶ー蒸散1öüºþイ·ン局注

動静脈奇形 塞栓術±外科的切除 MEK阻害薬1放射線治療

集学的アプローチの重要性

複雑z⾎管腫‧⾎管奇形~診療{�1⽪膚科医1形成外科医1⾎管外科医1放射線科医ÿIVR専⾨医Ā1⼩児科医zy複数~専⾨家{よる集学的²プýーチ|理想的wす2特{広
範囲~病変や合併症を伴う症例w�1多職種カンフ±üン¹w~検討x1各専⾨分Þ~強みを活{した連携治療|Ý要wす2患者‧家族x~⼗分z情報共有x意思決定~過程も

診療²ûゴúºム~Ý要z⼀部wす2
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乳児⾎管腫の臨床経過と治療選択

乳児⾎管腫ÿい�t状⾎管腫Ā�乳児期{最²頻繁{�¹¼»良性⾎管腫瘍w1特徴的z臨床経過x⾃然退縮傾向²⽰し

~す2}~特性²理解し1適切z治療判断²⾏うsx|重要wす2

乳児⾎管腫の臨床型と⾃然経過

乳児⾎管腫�形態x深達度{¸sv以下~¸う{分類u¼1}¼~¼特徴的z経過²�yº~す：

表在型ÿいわゆるいち
ご状⾎管腫Ā

⽪膚表⾯{明¹{z⾚⾊~腫瘤²

形成す»タイプwす2

⽣後2〜6週w鮮紅⾊~斑xし
v出現

数ヶ⽉間急速{増殖し隆起性

~⾚⾊腫瘤xz»

⽣後6〜10ヶ⽉頃{¹成⻑|停
⽌

1〜5歳{{けv徐々{退縮
ÿ中⼼部{¹⾊調|薄くz»Ā

多く�4〜5歳~w{⾃然退縮
す»|1⼀部{⽪膚萎縮や⽑

細⾎管拡張zy|残存す»s

x|あ»

深在型

⽪下組織や筋層内{主座|あº1

表⾯{⻘⾊調~⾊調変化²伴うタ

イプwす2

表⾯�正常⽪膚⾊〜⻘⾊調

境界不明瞭z弾性軟~腫瘤x

しv触知

増殖期�表在型x同様�|視

認し{くい

退縮�表在型¸º遅¼»sx

|多い

完全退縮~w{5〜7歳{{»
sx²珍しくzい

混合型

表在型x深在型~特徴²併せ持t

タイプwす2

表⾯~⾚⾊腫瘤x深部x~進

展²伴う

⼤型~病変{多い

表在成分x深在成分w退縮速

度|異z»sx|あ»

完全退縮~w{⻑期間²要す

»sx|多い

治療介⼊の判断基準

乳児⾎管腫�多く|⾃然退縮す»�±1すyv~症例w治療介⼊|必要zわけw�あº~せ³2以下~¸うz要因²考慮

しv治療~要否²判断し~す：

治療を検討すべ}状況

⽣命機能{関わ»部位ÿ気道1眼瞼zyĀ~病変

潰瘍形成や出⾎²伴う1~��⾼リスク~病変

美容的‧機能的{重要z部位ÿ⿐尖1⼝唇zyĀ

急速{増⼤す»⼤型病変

PHACE症候群zy合併症²伴う場合

多発性肝⾎管腫²伴う場合

経過観察|適切な状況

⼩型w機能障害リスク~低い部位~病変

体幹や四肢~被覆部~病変

潰瘍化リスク~低い表在型病変

増殖|緩徐z病変

すw{退縮過程{あ»病変
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治療選択肢と適応

乳児⾎管腫{対す»主z治療選択肢x}¼~¼~適応{ついv解説し~す2

÷ý÷ラノýーû内服療法

現在1乳児⾎管腫~第⼀選択薬xしv広く⽤い¹¼v

い~す2⽇本w�<øマン¸オû·ýッ÷=xしv承

認さ¼vい~す2

適応

治療介⼊|必要xさ¼»乳児⾎管腫全般

増殖期~病変{対す»早期介⼊w特{⾼い効果|

期待w}~す2

多発性病変や内臓{発⽣し�病変{²適⽤さ¼~

す2

投与法

初回投与�安全~�±⼊院管理下w開始し~す2

⽬標⽤量：2-3mg/kg/⽇ÿ1⽇2-3回{分けv投与Ā

治療期間：通常6ヶ⽉〜1年間

局所βöýッカー外⽤療法

チモýーû外⽤剤zy²⽤い�1病変部{直接塗布す

»治療法wす2

適応

⼩型~表在性病変

全⾝治療|困難zケー¹

内服治療~補助的z⼿段xしv

限界

薬~浸透深度|浅く1深在型病変{�効果|限定

的wす2

内服治療{⽐べv効果�マイûドwす2

パûス⾊素üーザー治療

波⻑585-595nm~üー¶ー²使⽤す»治療法wす2

適応

表在性~薄い病変

÷ý÷ラノýーû治療後{残存す»⾚�ÿ紅斑Ā

潰瘍化し�病変~痛�軽減

限界

病変~隆起し�部分ÿ腫瘤Ā²縮⼩させ»効果�

限定的wす2

複数回~治療|必要wす2

深在型病変{�効果|期待w}~せ³2

外科的切除

病変²外科的{摘出す»⼿術治療wす2

適応

薬物療法w効果|得¹¼zい局所病変

⾃然退縮後や治療後~瘢痕1残存変形~修正

急速{増⼤し1機能障害²引}起こす病変

限界

⼿術部位{瘢痕|残º~す2

広範囲{及ぶ病変{�適⽤w}~せ³2

乳幼児期~早期介⼊�慎重{検討さ¼~す2

⻑期的なフォローアップの重要性

乳児⾎管腫�治療介⼊~有無{{{わ¹z1退縮~過程w多様z変化を⽰yた±1定期的z経過観察|不可⽋

wy2特{退縮後{残»瘢痕1⽪膚~変形1⽑細⾎管~拡張zy{対しv�1学童期以降{追加~治療ÿüー

ザー治療や形成外科的修正Ā|必要xz»場合|あºまy2プýプùノýーû{¸»治療後²1治療終了後~

再増⼤ÿúバウンドĀ~有無を確認y»た±~継続的zフォýーアップ|求±¹¼まy2
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⾎管腫‧⾎管奇形{おける出⾎‧凝固異常

⾎管腫‧⾎管奇形{�1様々z出⾎‧凝固異常を合併す»こx|あº~す2こ¼¹~合併症�時{⽣命を脅{す重篤z²~xzº得»た±1早

期発⾒x適切z管理|重要wす2

主z出⾎‧凝固異常

⾎管腫‧⾎管奇形{関連す»代表的z出⾎‧凝固異常{�以O~¸うz²~|あº~す：

カサĀッÿ‧メリット現象
ÿKMPĀ
特定~⾎管腫瘍{合併す»⾎⼩板減少x

凝固障害wす2

特徴

主{カý¸⾁腫様⾎管内⽪腫ÿKHEĀ
や房状⾎管腫ÿTAĀ{合併

腫瘍内w~⾎⼩板捕捉x消費{¸»

著明z⾎⼩板減少

DIC様~凝固障害ÿõ³öúþゲン低
O1FDP/D-dimerN昇Ā

急速z腫瘍増⼤x紫斑‧出⾎傾向

乳児⾎管腫w�通常⾒¹¼zいÿ鑑

別点Ā

治療

第⼀選択：·ロúム¹内服

¹テロ´ù1ビン¿ú¹チン1´ン

ターõェロンzy²使⽤

⾎⼩板輸⾎�⼀時的効果~�w原則

推奨さ¼zい

慢性消費性凝固障害ÿ局所
的DICĀ
主{広範囲~静脈奇形{合併す»凝固異

常wす2

特徴

病変内~⾎流停滞{¸»微⼩⾎栓形

成x凝固因⼦~消費

õ³öúþゲン低O1D-dimerN昇1
軽度〜中等度~⾎⼩板減少

通常�代償さ¼vい»|1外傷‧⼿

術‧感染w急性増悪~可能性

静脈⽯ÿ⽯灰化⾎栓Ā形成を伴うこ

x|多い

治療

低分⼦ヘパúン投与ÿ⻑期予防的使

⽤²検討Ā

⼿術‧侵襲的処置前~凝固能補正

病変{対す»根本的治療ÿ硬化療

法1·ロúム¹zyĀ

出⾎性合併症

⾎管奇形ÿ特{動静脈奇形Ā{伴う�所

出⾎wす2

特徴

⽪膚‧粘膜~脆弱性{¸»⾃発的出

⾎

潰瘍形成部{¹~持続性出⾎

消化管‧気道‧泌�⽣殖器zy~内

臓病変{¹~出⾎

特{AVMw�⾼流量{¸»圧負荷w
⾎管壁|脆弱化

治療

圧迫⽌⾎1�所⽌⾎剤~使⽤

øùýキサム酸zy~抗線溶薬

⾎管内治療ÿ塞栓術Ā

⽣命を脅{す出⾎w�緊急⼿術²検

討

⾎液凝固検査と評価

⾎管腫‧⾎管奇形1特{広範囲~静脈奇形やKHE/TAを疑う場合{�1以O~⾎液凝固検査を実施す»こx|重要wす：

検査項⽬ 異常所⾒ 臨床的意義

⾎⼩板数 減少 KMPw著明{低Oÿ1万/μL以O²Ā
静脈奇形w�軽度〜中等度低O

õ³öúþゲン 低O 消費性凝固障害~重要þーカー

重症例w�50mg/dL以O{低O

D-dimer N昇 病変内w~線溶亢進を反映

静脈奇形~¹¿úーニンÀ{²有⽤

PT/APTT 延⻑ 重症例w延⻑す»|1軽度例w�正常~こ

x²

FDP N昇 線溶系~活性化を反映

TAT N昇 øロンビン⽣成~亢進を反映

D21-V1.0

39



⾼リスク症例の管理

出⾎‧凝固異常~úス¿|⾼い⾎管腫‧⾎管奇形症例w�1以下~ようz管理|重要wy2

術前‧処置前管理

詳細z凝固能評価ÿ前述~検査項⽬~確認Ā

必要{応xた凝固因⼦補充ÿõ³öúþゲン1FFP1
¿úº÷üシôテートzyĀ

低分⼦øāúン{よ»前処置ÿ静脈奇形~場合Ā

抗線溶薬ÿトùýキサð酸Ā~併⽤

⾎液内科‧凝固専⾨医x~連携

⻑期管理

定期的z凝固能òニタúンÀ

症状や凝固異常~程度{応xた低分⼦øāúン~予防

的投与

シýúðスzy{よ»根本的治療~検討

外傷予防~⽣活指導

緊急時~対応計画ÿ出⾎時~対応1{{ºつけ医x~

連携zyĀ

カサĀッÿ‧メリット現象の管理

»サĀッÿ‧ñúット現象ÿKMPĀ�1特{迅速z対応|必要z緊急性~⾼い病態wy2管理~ポ´ント�以下~通ºw
y2

注意すべき状況

以下~¸うz状況w�1出⾎‧凝固異常~ú¹クが⾼ま»た±1特{注意が必要wす2

広範囲~静脈奇形ÿ特{体幹や四肢全体{及ぶ²~Ā

急速{増⼤す»乳幼児~⾎管性腫瘤ÿKý¸⾁腫様⾎管内⽪腫/房状⾎管腫~可能性Ā

D-ダイþーÿD-dimerĀ持続⾼値を⽰す静脈奇形

⼿術や硬化療法zy~侵襲的処置前後

外傷や感染を合併した場合

妊娠‧出産時ÿホûモン変化w病変が増⼤す»こxがあ»た±Ā

こ¼¹~状況w�1事前~凝固能評価x適切z予防策が極±v重要xzºます2
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⾎管腫‧⾎管奇形{関連する症候群

⾎管腫‧⾎管奇形�1様々z症候群~⼀部xしv発症す»こx|あºます2こ¼¹~症候群²正確{診断す»こx�1全⾝管理や合併症予防~観点{¹重要w

す2

Klippel‑Trenaunay

Parkes Weber

Sturge‑Weber

CLOVES

PHACE

主要z症候群の特徴と管理

⾎管腫‧⾎管奇形{関連す»代表的z症候群{tいv1そ~特徴x管理法²解説します2

Klippel-Trenaunay症候群ÿK-T症候群Ā
⽑細⾎管奇形1静脈奇形1úンパ管奇形{患肢~過成⻑²伴う複合型⾎管

奇形症候群wす2

臨床的特徴

Q肢ÿま¼{P肢Ā~⾎管奇形x肥⼤‧過⻑

側部静脈ÿlateral veinĀx呼�¼»異常静脈

⽪膚表⾯~広範z⽑細⾎管奇形ÿポートワイン⺟斑様Ā

静脈瘤1úンパ浮腫

管理のポイント

Q肢⻑差~整形外科的評価x管理

圧迫療法{¸»úンパ浮腫‧静脈うs滞~管理

·ýúムス内服{¸»症状緩和

凝固障害~評価x管理

Sturge-Weber症候群
O叉神経第1枝領域~⽑細⾎管奇形{脳軟膜⾎管奇形²伴う症候群wす2

臨床的特徴

顔⾯~⽚側性ポートワイン⺟斑ÿ特{眼瞼周囲Ā

脳軟膜~⾎管奇形x脳⽯灰化

v³{³発作1発達遅滞1⽚⿇痺

緑内障1脈絡膜⾎管腫

管理のポイント

早期{¹~v³{³管理ÿ抗v³{³薬Ā

定期的z眼科検査x緑内障管理

顔⾯~ポートワイン⺟斑{対す»üー¶ー治療

発達⽀援1神経学的õォýー

PHACE症候群
⼤型~顔⾯乳児⾎管腫{多発奇形²伴う症候群wす2

臨床的特徴

Posterior fossaÿ後頭蓋窩Ā~脳奇形

Hemangiomaÿ⼤型~顔⾯⾎管腫Ā

Arterial anomaliesÿ頭頸部動脈異常Ā

Cardiac defectsÿ⼼奇形1特{⼤動脈縮窄Ā

Eye abnormalitiesÿ眼奇形Ā

Sternal defectsÿ胸⾻裂Ā

管理のポイント

乳児⾎管腫{対す»÷ý÷ùノýーû治療ÿ⼼奇形|あ¼�注意Ā

脳⾎管異常~画像評価x神経学的õォýー

⼼臓奇形~評価x管理

定期的z眼科検査

CLOVES症候群
先天性脂肪過形成1⾎管奇形1表⽪⺟斑1⾻格異常²特徴xす»症候群w

す2

臨床的特徴

Congenital Lipomatous Overgrowthÿ先天性脂肪過形成Ā

Vascular malformationsÿ複合型⾎管奇形Ā

Epidermal neviÿ表⽪⺟斑Ā

Skeletal anomaliesÿ脊椎側弯1胸郭変形zyĀ

脂肪腫様腫瘤ÿ特{体幹1殿部Ā

管理のポイント

PIK3CA遺伝⼦変異{対す»アûペú·öや·ýúムス治療

脊椎側弯zy~⾻格異常~整形外科的管理

⾎管奇形{対す»塞栓術‧硬化療法

過成⻑部位~形成外科的修正
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その他の関連症候群

⾎管腫‧⾎管奇形{関連す»そ~他~症候群�以下~通ºwす2

Parkes Weber症候群
⽑細⾎管奇形1動静脈奇形1患肢~過成⻑を特徴xします2

Klippel-Trenaunay症候群x外観�似vいますが1⾼流量~

動静脈奇形ÿAVMĀを伴う点が決定的z違いwす2RASA1遺
伝⼦変異が関連し1⼼不全~úス¿が⾼く1塞栓術や外科的

治療が難しい症例が多いwす2

Maffucci症候群
多発性軟⾻腫x静脈奇形ÿ海綿状⾎管腫Āを特徴xす»⾮遺

伝性症候群wす2IDH1/IDH2遺伝⼦変異が関連し1軟⾻⾁腫
や他~悪性腫瘍~úス¿が⾼いため1定期的z腫瘍ス¿úー

ニンÀが必要wす2

Blue Rubber Bleb Nevus症候群
⽪膚お¸び消化管{多発す»静脈奇形を特徴xします2消化

管出⾎{¸»úス¿が⾼く1内視鏡的また�外科的治療1·

ロúムス内服zyが検討さ¼ます2

遺伝性出⾎性⽑細⾎管拡張症ÿHHT、
Osler-Weber-Rendu症候群Ā
⽪膚‧粘膜~⽑細⾎管拡張x多発性動静脈奇形を特徴xしま

す2ENG1ACVRL1ÿALK1Ā1SMAD4zy~遺伝⼦変異が関
連し1反復性⿐出⾎や肺‧肝‧脳~AVM{¸»合併症úス¿
があºます2家族ス¿úーニンÀx臓器AVM~定期的評価が

重要wす2

症候群診断の意義と遺伝⼦検査

⾎管腫‧⾎管奇形{関連す»症候群~正確z診断�1以下~点w⾮常{重要wす2

潜在的z合併症~早期発⾒x予防ÿ例：PHACE症候群{おけ»⼼奇形評価Ā

適切z治療法~選択ÿ例：PIK3CA関連症候群{対す»アûペú·ブ治療Ā

予後予測x⻑期的z管理計画~⽴案

遺伝カウンセúンÀx家族ス¿úーニンÀ~実施

研究~進展x新規治療法~開発へ~貢献

近年1こ¼¹~症候群~多くw原因遺伝⼦が同定さ¼vおº1遺伝⼦検査�診断{役⽴t重要zツーûxzsvいます2

症候群 関連遺伝⼦ 変異タイプ

Sturge-Weber症候群 GNAQ 体細胞モ¶イ¿変異

CLOVES症候群 PIK3CA 体細胞モ¶イ¿変異

CM-AVM症候群 RASA1 ⽣殖細胞変異

HHT ENG, ACVRL1, SMAD4 ⽣殖細胞変異

Maffucci症候群 IDH1/IDH2 体細胞モ¶イ¿変異

多職種連携の重要性

こ¼¹~症候群�複数~臓器系{影響を及ぼすた±1多職種連携{¸»包括的z管理|不可⽋wす2⽪膚科医1形成

外科医1⾎管外科医1⼩児科医1神経内科医1放射線科医1整形外科医1眼科医1臨床遺伝専⾨医zy|協⼒しv診

療{あた»こx|理想的wす2また1症例~希少性{¹1専⾨施設x~紹介や症例登録研究x~参加²積極的{検討

すy}wしょう2
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⾎管腫‧⾎管奇形の周術期管理

⾎管腫‧⾎管奇形{対y»外科的治療や侵襲的処置を⾏う際{�1適切z周術期管理|極±v重要wy2こ¼¹~病変�出⾎ú¹クや凝固異常

を伴うこx|多く1慎重z準備x対応|求±¹¼まy2

術前評価と準備

⾎管腫‧⾎管奇形~⼿術や侵襲的処置前{�1以下~評価x準備|必要wy：

凝固能の評価

⾎⼩板数1PT/APTT1õ³öúノ²ン1D-dimerzy~確認

静脈奇形やKHE/TAw�消費性凝固障害~評価|特{重要

必要{応xv⾎液内科³ンサûø

画像評価

MRI{¸»病変範öx周ö構造x~関係評価

⾎管造影{¸»流⼊動脈‧流出静脈~評価ÿ⾼流速病変Ā

超⾳波{¸»⾎流評価

治療計画

複数~専⾨家{¸»治療⽅針~検討

術前塞栓術/硬化療法~必要性判断

⼿術/処置範ö~明確z設定

合併症発⽣時~対応計画

輸⾎準備

病変~⼤}さx性質{応xた輸⾎準備

⼤型静脈奇形w�⾎⼩板‧FFP‧クúオ÷ü·ôテーø²考慮

⾃⼰⾎貯⾎~検討ÿ成⼈~予定⼿術~場合Ā

疾患別の周術期管理ポイント

⾎管腫‧⾎管奇形~種類{¸っv1周術期管理~ポ´ンø|異zºまy：

乳児⾎管腫

通常~乳児⾎管腫�凝固異常を伴うこx�少zく1標準的z周術

期管理w対応可能wy2

管理ポイント

÷ý÷ùノýーû内服中~場合�⼿術当⽇²継続ÿ低⾎糖{

注意Ā

増殖期~病変�出⾎wやyいた±1細{い⽌⾎操作|重要

美容的{重要z部位w�1最⼩限~切開x丁寧z縫合|必須

静脈奇形

静脈奇形�消費性凝固障害を伴うこx|多く1特{注意|必要w

y2

管理ポイント

術前低分⼦øパúン投与~検討ÿD-dimer⾼値例Ā

必要{応xたõ³öúノ²ン補充

術前1〜2週間~硬化療法w病変縮⼩を÷»こx²有効

術中~圧迫x段階的z処理{¸»出⾎³ンøýーû

術後~圧迫固定x抗凝固療法~継続を検討

リンパ管奇形

úンパ管奇形�凝固異常を伴うこx�少zいwy|1広範ö~剥

離|必要{z»こx|多いwy2

管理ポイント

術前硬化療法{¸»嚢胞縮⼩~検討

神経や重要⾎管~温存{細⼼~注意

術後~úンパ漏{対y»対策ÿùüúー¸1圧迫Ā

術後感染予防~徹底

動静脈奇形

⾼流速病変wあº1出⾎ú¹ク|特{⾼い病変wy2

管理ポイント

術前塞栓術|必須ÿ通常⼿術24〜72時間前Ā

周ö~栄養⾎管²含±た広範ö切除~準備

ターû±ッø使⽤~検討ÿ四肢病変~場合Ā

⼤量出⾎へ~備えÿ⼤量輸⾎÷ýø³ûĀ

術後早期{¹~残存病変評価
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術前塞栓術‧硬化療法

⾎管腫‧⾎管奇形1特{⾼流速病変や⼤型~静脈奇形~⼿術{際wv�1術前~⾎管内治療が極めv重要z役割を果たw

まy2

動静脈奇形に対する術前塞栓術

⽬的：⼿術中~出⾎úスクを低減y»ため1主要z流

⼊動脈を閉塞させまy2

タイミング：通常1⼿術~24〜72時間前{実施さ¼ま
y2

使⽤物質：プùチúコイûや液体塞栓物質ÿNBCA1
OnyxzyĀが⽤い¹¼まy2

留意点：塞栓術後�疼痛や腫脹が⽣x»こxがあ»た

め1適切z管理が必要wy2また1病変~中⼼部

ÿnidusĀを確実{塞栓y»こxが成功~鍵xzºま
y2

静脈奇形に対する術前硬化療法

⽬的：病変~体積を縮⼩させ1線維化を促進y»こx

w1出⾎úスクを低減させまy2

タイミング：⼿術~1〜2週間前{実施さ¼まy2

使⽤物質：エタノーû1ポúùカノーû1STS泡沫z
yが⽤い¹¼まy2

留意点：効果を最⼤化y»ため{1術前複数回~硬化

療法セッションが必要xz»場合があºまy2

術後管理と合併症対策

⾎管腫‧⾎管奇形~⼿術後管理w�1以下~点{細⼼~注意を払う必要があºまy2

⼩児~⾎管腫‧⾎管奇形患者~⼿術w�1以下~点{特{注意|必要wy2

年齢x体重{応xた輸液‧輸⾎量~厳密z調整

低体温予防を含±た術中~体温管理

÷リ±ーøz細{い⾎管や神経構造へ~細⼼~配慮

成⻑{伴う病変~変化を予測wた治療計画

家族へ~⼗分z説明x⼼理的zサポーø

⼩児患者~場合1⼿術~タイミン°²重要z検討事項wy2機能的z問題|zい美容⽬的~⼿術�1学童期以

降{計画さ¼»こx|多いwy2

D21-V1.0

44



⾎管腫‧⾎管奇形の⼩児期特有の問題

⼩児期~⾎管腫‧⾎管奇形�1成⻑過程{zけ»様々z特有~問題を引}起こwまy2発達段階{応x�適切z対応|1⻑期的

z予後xQOL向上~�±{重要wy2

成⻑に伴う病変の変化

⼩児~⾎管腫‧⾎管奇形�1⾝体~成⻑{伴sv様々z変化を⽰wまy：

乳児⾎管腫

⽣後数週{¹急速{増殖w1そ~後徐々{退縮y»

特徴的z経過

退縮後²線維脂肪組織置換や⽪膚弛緩1⽑細⾎管拡

張zy~残存変化

機能的‧美容的{重要z部位ÿ⿐尖1眼瞼zyĀw

�変形残存~úスク

⾎管奇形

⾝体~成⻑{⽐例wv拡⼤y»傾向

思春期~ホûòン変化w急速{増⼤y»こx|あ»

⾻{近接y»病変w�⾻肥⼤や過成⻑を引}起こy

こx|あ»

特{混合型⾎管奇形w�組織過形成を伴うこx|あ

»

発達段階別の対応と留意点

⼩児~年齢や発達段階{応x�⾎管腫‧⾎管奇形~対応{tいv解説wまy：

1新⽣児期‧乳児期ÿ0〜1歳Ā
乳児⾎管腫~増殖期{あ�»こ~時期�1治療介⼊

~判断|特{重要wy2機能障害úスク~⾼い部位

ÿ気道1眼瞼zyĀ~⾎管腫や1潰瘍形成úスク~

あ»病変w�早期~プロプùþローû治療|推奨さ

¼まy2ま�1KHE/TA{¸»カサĀóÿ‧ñúóト
現象~発症úスク|⾼い時期w²あº1⾎⼩板数~

定期的チェóク|重要wy2

2 幼児期ÿ1〜3歳Ā
乳児⾎管腫~退縮期{⼊º1多く�経過観察|基本

xzºまy2��w1遅延退縮例や著wい変形を残

y例w�治療介⼊を検討wまy2⼀⽅1静脈奇形や

úンā管奇形zy~⾎管奇形�徐々{顕在化w1出

⾎や感染zy~合併症|出現y»こx|あºまy2

運動発達{伴い転倒zy~外傷úスク²⾼ま»�

±1保護者へ~適切z指導|必要wy2

3学童期前期ÿ4〜6歳Ā
集団⽣活|本格化y»こ~時期�1外⾒~違い{対

y»⾃⼰認識や他者{¹~反応|⼼理的影響を及ぼ

w始±まy2特{顔⾯や露出部~病変w�1学校⽣

活開始前{治療介⼊を完了y»こx|⼼理社会的適

応を助けまy2⾔語発達{合わせ�説明x⼼理的サ

ポート²重要wy2

4 学童期後期ÿ7〜12歳Ā
⾝体活動|活発化w1運動制限を伴う病変w�⼼理

的影響|⼤}くzºまy2特{四肢~⾎管奇形w

�1スポーô参加~制限{¸»社会的孤⽴~úスク

|あºまy2乳児⾎管腫~退縮後変形{対y»修正

⼿術や1静脈奇形{対y»計画的治療介⼊を検討y

»適切z時期w²あºまy2

5思春期ÿ13〜18歳Ā
ホûòン変化{¸º⾎管奇形|増⼤y»úスク|⾼

まºまy2ま�⾃⼰同⼀性~形成期wあº1外⾒へ

~関⼼|⾼ま»�±⼼理的影響|顕著{zºまy2

患者~意思を尊重w�治療計画~⽴案x1移⾏期医

療ÿ成⼈診療科へ~移⾏準備Ā~開始|重要wy2
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⼩児特有の機能的‧⼼理社会的問題

⼩児~⾎管腫‧⾎管奇形w�1以O~¸うz特有~問題{配慮|必要wy：

機能的問題

成⻑障害：特{四肢病変w~過成⻑や成⻑不全

運動発達遅延：⼤型病変{¸»可動域制限や疼痛

⾔語発達影響：⼝腔Õ‧⾆病変{¸»構⾳障害

視覚発達：眼周囲病変{¸»弱視ú¹¿

学習障害：脳病変合併例w~認知発達へ~影響

⼼理社会的問題

ü÷³´メー¸~発達へ~影響

いx±‧{¹{いへ~対処

学校⽣活へ~適応困難

親⼦関係へ~影響ÿ過保護‧過⼲渉zyĀ

治療{伴う⼼理的¹øレ¹ÿ痛�1恐怖1⼊院体験Ā

学校⽣活との両⽴⽀援

⾎管腫‧⾎管奇形を²つ⼩児|学校⽣活をÖ滑{送»た±~⽀援策�以O~通ºwy：

教育関係者への情報提供

学校~教職員{対w1疾患~基本的z理解x必要z配

慮点{ついv説明y»資料~提供|有効wy2医師{

¹~学校向け診断書や配慮事項説明書を活⽤w~wょ

う2

体育‧スポーツ活動への対応

全⾯的z活動制限w�zく1病変~性質や部位{応x

た個別~活動指針を作成w~y2特{静脈奇形や動静

脈奇形w�1接触¹ýーツ~制限|必要xz»場合|

あº~y2

⼼理的サポート

学校カウンセùーx~連携や1必要{応xv専⾨的z

⼼理カウンセúンÀを検討w~y2ピ²サýーøÿ同

x疾患を²つ⼦y²x~交流Ā²効果的wy2

いじめ予防

年齢{応xた疾患理解~促進x1¿ù¹メ´øへ~適

切z説明を⽀援w~y2当事者~了解を得たNw1啓

発活動や必要{応xた¿ù¹介⼊²検討w~y2

家族⽀援の重要性

⼩児~⾎管腫‧⾎管奇形~管理{おいv�1家族全体x~⽀援|不可⽋wす2両親‧}ょう�いx~⼼理的サ

ポート1適切z情報提供1治療決定過程x~参加促進zy|重要wす2ま�1⼩児慢性特定疾病医療費助成制

度zy~社会資源~活⽤や1患者会zy~⽀援°ûープx~連携も考慮すy}wしょう2治療計画{おいv�1

学校⾏事や家族~予定{配慮し�¹±¸ューúン°|1患者‧家族~負担軽減{役⽴�ます2
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⾎管腫‧⾎管奇形の遺伝的背景

近年~分⼦遺伝学研究~進歩{¸º1多く~⾎管腫‧⾎管奇形~発症機序|遺伝⼦üùûw解明さ¼つつあºます2こ¼¹~知⾒�1¸º精密

z診断x分⼦標的治療~開発{直接結びついvいます2

⾎管腫‧⾎
管奇形の遺
伝⼦変異

GNAQ / GNA11
経路: MAPK/PKC — 疾患: 
静脈奇形‧酒糟状⾎管腫

PIK3CA
経路: PI3K-AKT-mTOR — 
疾患: 組織過誤形成‧úン
ñ管奇形

TEK (TIE2)
経路: PI3K/AKT — 疾患: 静
脈瘤様⾎管腫‧局所性静脈
拡張症

RASA1 / KRAS / 
BRAF
経路: RAS-MAPK — 疾患: 
先天性⽑細⾎管拡張症‧動
静脈奇形

主要な遺伝⼦変異と関連疾患

⾎管腫‧⾎管奇形{関連す»主要z遺伝⼦変異xそ~関連疾患{ついv解説します：

PI3K/AKT/mTOR経路関連
変異

PIK3CA
PI3キúー¼~p110αµブユûッøを³ー
ùす»遺伝⼦w1活性化変異{¸º細胞

増殖‧⽣存·Àúû|亢進します2

関連疾患

静脈奇形ÿ孤発性Ā

úンñ管奇形

CLOVES症候群

PIK3CA関連過成⻑症候群ÿPROSĀ

治療標的

アûúú·ブÿPIK3CA選択的阻害薬Ā1
·ýúð¹ÿmTOR阻害薬Ā

TEKÿTie2Ā変異
⾎管内⽪細胞~受容体チý·ンキúー¼

を³ーùす»遺伝⼦w1活性化変異{¸

º⾎管内⽪細胞~分化異常を}たしま

す2

関連疾患

家族性静脈奇形ÿ常染⾊体優性Ā

孤発性静脈奇形ÿ体細胞変異Ā

⻘⾊´ðまº様⺟斑症候群

治療標的

·ýúð¹ÿmTOR阻害薬Ā1Tie2キúー
¼阻害薬ÿ開発中Ā

RAS/MAPK経路関連変異
KRAS, BRAF, MAP2K1
細胞増殖·Àúû伝達{関わ»遺伝⼦群

w1活性化変異{¸º異常z⾎管新⽣や

⾎管構造形成を}たします2

関連疾患

動静脈奇形ÿ体細胞変異Ā

動静脈瘻

治療標的

MEK阻害薬ÿøùñチûブ1»ûñチû
ブzyĀ

GNAQ/GNA11変異
Gタンñ¿質αµブユûッøを³ーùす»遺伝⼦w1変異{¸º
MAPKお¸びYAP経路~活性化を}たします2

関連疾患

⽑細⾎管奇形ÿポーøワイン⺟斑Ā

¹ター¸‧¶·ーðー症候群

治療標的

MEK阻害薬1YAP経路阻害薬ÿ開発中Ā

RASA1変異
RAS·Àúû経路~負~制御因⼦を³ーùす»遺伝⼦w1機能喪
失変異{¸ºRAS/MAPK経路~過剰活性化を}たします2

関連疾患

CM-AVM症候群ÿ⽑細⾎管奇形-動静脈奇形症候群Ā

ñー¿¹‧¶·ーðー症候群

治療標的

MEK阻害薬
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遺伝⼦変異の特徴と発症機序

⾎管腫‧⾎管奇形{zq»遺伝⼦変異~特性x発症ñカûºð{tいv1以下~重要zポインøを解説w~y2

体細胞モ¶イ¿変異

多く~⾎管奇形�1体細胞ò¶イ¿変

異|原因w発⽣w~y2s¼�1受精

後~胚発⽣過程{zいv特定~細胞{

⽣xた突然変異|1そ~細胞{¹派⽣

y»細胞~�{受q継|¼»現象w

y2そ~た±1病変�体~⼀部{限定

さ¼1全⾝{�及�zい~|特徴w

y2PIK3CA1GNAQ1KRASzy~変
異|典型的z体細胞ò¶イ¿変異~例

xwv挙r¹¼~y2

⽣殖細胞変異

⼀部~⾎管奇形�1⽣殖細胞変異{¸

sv家族性{発症w~y2s~場合1

変異�精⼦~た�卵⼦{存在w1受精

時{¹全v~細胞{認±¹¼»た±1

複数~病変|⽣x»可能性|あº~

y2w{w1病変~発⽣{�<»カン

ùòッø=x呼�¼»後天的z変異|

必要xz»sx²多く1s¼|病変|

局所{xy~»理由を説明w~y2

TEK変異{¸»家族性静脈奇形や
RASA1変異{¸»CM-AVM症候群|そ
~典型例wy2

·Àナル経路の異常

⾎管腫‧⾎管奇形~多く�1⾎管形成

や恒常性~維持{関わ»主要z·Àú

û伝達経路~異常{起因w~y2特{

PI3K/AKT/mTOR経路xRAS/MAPK経
路~異常|重要wy2前者�主{静脈

系‧úンñ管系~低流速病変{1後者

�動静脈系~⾼流速病変{関連wvい

~y2s¼¹~知⾒�1異常z·Àú

û経路を標的xwた新たz治療法開発

~基盤xzsvい~y2

遺伝⼦検査と臨床応⽤

⾎管腫‧⾎管奇形~診療{zq»遺伝⼦検査~応⽤x留意点{tいv解説w~y2

遺伝⼦検査の適応

症候群性~⾎管奇形|疑わ¼»場合

複数~⾎管奇形|認±¹¼»場合

家族歴|あ»場合

分⼦標的治療~適応を判断y»場合

⾮典型的z臨床経過を⽰y場合

研究⽬的ÿ患者同意~²x実施Ā

検査⽅法の選択

病変組織{¹~DNA抽出ÿ体細胞ò¶イ¿変異~検出
{不可⽋Ā

⾎液µンプû{¹~DNA抽出ÿ⽣殖細胞変異~検出{
利⽤Ā

次世代·ーÁンµーを⽤いた特定遺伝⼦ñネû解析

÷¸タûPCR{¸»低頻度変異~検出

全エ¿ソーð解析ÿ未診断例や研究⽬的Ā
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臨床的意義と今後の展望

⾎管腫‧⾎管奇形{おけ»遺伝⼦診断�1そ~臨床的意義を増しvおº1今後~医療{⼤}z展望をもた¹します2以下

{1そ~現状と将来的z可能性{tいv考察します2

臨床的側⾯ 現状と意義 将来的展望

診断精度 症候群診断~確定1⾮典型例~診断

補助

⽇常診療{おけ»遺伝⼦診断~普及

と定着

治療選択 分⼦標的治療~適応判断ÿ例：

PIK3CA変異へ~アûペúシブ投与Ā
遺伝⼦型{基uいた個別化治療~確

⽴

家族ス¿úーûンÀ ⽣殖細胞変異|確認さ¼た家系{対

す»ス¿úーûンÀ

発症前診断と予防的介⼊~実現可能

性

予後予測 特定変異と治療反応性1再発úス¿

~関連性{関す»研究

遺伝⼦型{基uいた¸º精度~⾼い

予後予測モデû~構築

新規治療開発 特定シÀúû経路を標的とした治療

薬~開発促進

病変特異的z遺伝⼦治療~実⽤化

遺伝カウンセリングの重要性

⾎管腫‧⾎管奇形~遺伝⼦検査を実施す»際{�1適切z遺伝カウンセリングが不可⽋wす2特{家族性~疾

患w�1検査結果が患者様t本⼈�けwzく1⾎縁者{²影響を及ぼす可能性があºます2検査前{�1⽬

的1⽅法1結果~解釈1検査~限界1そしv⼼理社会的影響{ついv⼗分{説明し1インフォームùコンセン

øを得»sxが極±v重要wす2ま�1検査後~適切zフォローアップx⽀援体制~整備²必須wす2
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⾎管腫‧⾎管奇形における画像強調法と特殊技術

⾎管腫‧⾎管奇形~画像診断{�1従来~形態評価{加えv1機能的‧質的評価を可能{す»様々z特殊技術|応⽤さ¼vいます2こ¼¹~技術�1¸

º精密z診断や治療効果判定{寄Pします2

MRIにおける特殊技術
MRIw�1通常~T1‧T2強調像{加えv1以下~¸うz特殊撮像法|⾎管腫‧⾎管奇形~評価{有⽤wす：

ダイナミッ¿造影MRI
短時間間隔w連続的{造影剤~分布を撮像す»技術wす2

臨床的有⽤性

⾎管腫瘍x⾎管奇形~鑑別ÿ造影パターン~違いĀ

低流速‧⾼流速病変~区別

シóンø⾎流~評価

治療効果~定量的評価

評価のポイント

乳児⾎管腫：急速{t均⼀z造影効果1遅延相w持続

静脈奇形：緩徐z造影効果1遅延相w最⼤

動静脈奇形：早期動脈相w~造影1早期静脈還流

4D Flow MRI
三次元空間内~⾎流を時間軸を加えた四次元w評価す»技術wす2

臨床的有⽤性

⾎流⽅向‧速度~可視化

シóンø部位~同定

乱流パターン~評価

治療前後~⾎⾏動態変化~評価

評価のポイント

動静脈奇形：流⼊動脈~⾼速⾎流1早期静脈還流

静脈奇形：低速⾎流1うs滞パターン

治療効果：塞栓術‧硬化療法後~⾎流変化~定量評価

拡散強調画像ÿDWIĀ
⽔分⼦~拡散運動を画像化す»技術wす2

臨床的有⽤性

嚢胞性病変~性状評価ÿ⾎液‧úンパ液~区別Ā

硬化療法後~変化評価

⾎栓形成~評価

評価のポイント

úンパ管奇形：⾼信号ÿ拡散制限zしĀ

静脈奇形~⾎栓：⾼信号ÿ拡散制限あºĀ

硬化療法後：信号変化~パターン{¸»効果判定

⾎管壁イメージンÀ

⾎管壁~構造を詳細{評価す»特殊zMRI技術wす2

臨床的有⽤性

⾎管奇形~⾎管壁構造異常~評価

治療後~⾎管壁úò÷úング~評価

炎症性変化~検出

評価のポイント

黒⾎法ÿblack blood法Ā{¸»⾎管壁~描出

T1強調像w~⾎管壁造影効果

⾎管壁~肥厚やO整~評価

超⾳波における特殊技術

超⾳î検査{zいvも1従来~Bòーùやカùーùプù{加えv1以下~¸うz特殊技術|応⽤さ¼vいます：

超⾳波エラストグラフ³ー

組織~硬さÿ弾性Āを画像化す»技術wす2

臨床的有⽤性

⾎管腫x⾎管奇形~鑑別補助

硬化療法~効果判定

周囲組織x~境界評価

評価のポ´ント

乳児⾎管腫：⽐較的均⼀z中等度硬度

静脈奇形：柔¹{く1圧縮性あº

硬化療法後：硬度増加ÿ線維化を反映Ā

造影超⾳波

微⼩気íを⽤いた超⾳î造影剤{¸»⾎流評価技術wす2

臨床的有⽤性

微⼩⾎流~検出ÿ通常~ùプùw�描出困難Ā

⾎管腫~内部⾎流動態評価

治療効果~評価ÿ残存⾎流~検出Ā

評価のポ´ント

乳児⾎管腫：均⼀z濃染

静脈奇形：緩徐z造影効果1持続的zプーû

硬化療法後：造影⽋損域~評価
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新世代CT技術と低被曝÷ロøコû
CT�放射線被曝~懸念{¹⼩児~⾎管腫‧⾎管奇形診断w~使⽤�限定的wwた|1新技術~導⼊{¸ºそ~臨床的有⽤
性|向Nwvいまy2

低線量プロト³ル

診断{⼗分z画質²維持wつつ1

放射線被曝ß²最⼩限{抑え»撮

影技術wy2

逐次近似再構成法²⽤いた低

線ß撮影

⼩児専⽤÷ýø³û~最適化

体Ý{応xた線ß調整

Dual Energy CT
異z»エネû¾ーüベû~X線²
⽤い»こxw1組織~性状²¸º

詳細{評価y»技術wy2

造影剤x出⾎~鑑別

⽯灰化ÿ静脈⽯Ā~詳細z評

価

造影剤使⽤ß~削減

4D CT⾎管造影
時間分解能²伴う⾎流動態評価|

可能zCT技術wy2

»öーöû⾎管造影{匹敵y

»⾎流情報

シóンø⾎流~動的評価

治療計画~た±~⾎管構築評

価

ハイöúッù画像と治療への応⽤

診断x治療²統合y»ハ´öúッù²÷ýーÁ�1⾎管腫‧⾎管奇形~管理{⾰新²²た¹wvいまy2

画像融合技術

異z»òÀúö³~画像情報

²統合y»技術wy2例え

�1MRIw得¹¼た解剖学的
情報x⾎管造影~⾎流情報²

Ý}合わせ»こxw1¸º精

密z治療計画|可能{zºま

y2特{複雑z動静脈奇形

ÿAVMĀや深部静脈奇形~治
療{zいv有⽤wあº1標的

病変へ~²¿セスûーø~最

適化やÝ要構造~保護{貢献

wまy2

ナビ²ーションシス
テム

術前画像²活⽤wたú²û¿

´ムúビ²ーションシスöム

{¸º1複雑z⾎管奇形{対

y»正確z²¿セス|可能{

zºまy2深部病変や解剖学

的{複雑z部位w~硬化療法

や⽣検{zいv特{有⽤w1

超⾳波¼´ùOw�描出困難

z病変へ~安全z²÷ýーÁ

²実現wまy2

拡張現実ÿARĀ技
術

術前~3D画像÷ー¿²ú²û
¿´ム~術Þ{Ý}合わせ»

技術wy2⾎管奇形~外科治

療や硬化療法{zいv1⽪膚

表⾯{¹�⾒えzい病変~位

置や広|º²可視化wまy2

こ¼{¸º1¸º低侵襲w正

確z治療|可能xzº1特{

顔⾯~複雑z⾎管奇形~治療

{応⽤|進³wいまy2

画像バイºマー»ーの研究

最新~研究w�1画像デー¿{¹抽出した定量的指標ÿ画像ðイºþー»ーĀ|1治療反応性や予後x~関連

を評価す»上w重要視さ¼vいます2例え�1乳児⾎管腫~Àイナÿック造影MRIñ¿ーンxプロプùノローû
反応性~関連や1静脈奇形~⾎流ñ¿ーンxシロúĀス治療効果~相関zy|報告さ¼vいます2⼈⼯知能

ÿAIĀ技術を⽤いた画像解析も進化しvzº1⾎管奇形~⾃動分類や治療効果予測モデû~開発|期待さ¼v
います2こ¼¹~技術�1将来的{個別化医療~実現{⼤}く貢献す»wしょう2
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⼩児⾎管腫‧⾎管奇形の治療ガイùライン

⼩児~⾎管腫‧⾎管奇形~治療{zいv�1各国w診療¼イùùイン|整備u¼vい~y2⽇本wも専⾨学会{¸»治療指針|策定u¼1最新~知⾒{基uいた標準的治療

|推奨u¼vい~y2

乳児⾎管腫の治療ガイùライン

乳児⾎管腫ÿいちt状⾎管腫Ā{関y»治療¼イùùイン~主zýインø�以O~通ºwy：

評価

病変~部位1⼤}u1深u1増殖速度1合併症úス¿を総合的{評価2特{

PHACE症候群zy全⾝合併症~可能性を評価2

治療適応判断

機能障害úス¿ÿ気道1視覚zyĀ1潰瘍化‧出⾎úス¿1将来的z変形úス¿1

⼼理社会的影響zyを考慮wv治療介⼊~要否を判断2

治療選択

÷ý÷ùノýーû内服|第⼀選択2⼩型表x病変w�局所βöýッ»ー外⽤も選択
肢2治療抵抗例w�ステýイù1üー¶ー1外科治療zyを検討2

経過観察

治療中�定期的z効果‧副作⽤評価2治療終了後�úðウンù評価2⻑期的{�

残存変形~評価x必要{応xた修正治療~検討2

プロプラノロール治療プロøコル

乳児⾎管腫{対y»÷ý÷ùノýーû治療~標準的÷ýøコû�以O~通ºwy：

項⽬ 内容

治療前評価 ⼼臓評価ÿ⼼エコー1⼼電÷Ā1⾎w1⾎糖1甲状腺機能

開始⽅法 ⼊院管理Ow開始ÿ特{3ヶ⽉未満1基礎疾患あºĀ

開始⽤量 0.5-1mg/kg/⽇ÿ分2-3Ā{¹開始

増量⽅法 1週間tx{漸増w12-3mg/kg/⽇ÿ分2-3Ā~w

モニタúンÀ ⼼拍数1⾎w1⾎糖値1臨床症状

治療期間 通常6-12ヶ⽉間ÿ個別{調整Ā

中⽌⽅法 2-4週間{けv漸減ÿ急z中⽌�禁忌Ā

⾎管奇形の治療ガイùライン

⾎管奇形~治療¼イùùイン�1病変~タイ÷別{分け¹¼vい~y：

⽑細⾎管奇形

ñûス染料üー¶ーÿPDLĀ治療|第⼀選択wy2早期介⼊ÿ乳幼児期Ā|推奨
u¼1通常複数回~治療|必要wy2厚い病変{�複数~üー¶ーÿPDL + 
Nd:YAGzyĀ~組�合わせも検討u¼~y2顔⾯~広範ö病変w�Sturge-
Weber症候群~評価も重要wy2

静脈奇形

硬化療法|第⼀選択wy2病変~⼤}ux部位{応xv適切z硬化剤ÿエタノー

û1ýúù»ノーû1STS泡沫zyĀを選択w~y2広範ö~た�深部~病変w
�·ýúĀス内服~併⽤|推奨u¼~y2凝固障害~ス¿úーニンÀx管理も重

要w1D-dimer⾼値例w�低分⼦øñúン~使⽤を検討w~y2

リンパ管奇形

þ¿ý嚢胞型{�硬化療法ÿOK-4321ù½·µイ¿úン1öüºþイ·ンzyĀ
|第⼀選択wy2ÿ¿ý嚢胞型{�·ýúĀス内服|推奨u¼~y2重症例や広

範ö病変w�多職種チーĀ{¸»集学的ア÷ýーチ|必要wy2頸部~⼤型病変

w�気道評価|重要wy2

動静脈奇形

Schobinger分類{基uく段階的治療|推奨u¼~y2Stage Iÿ紅斑期Āw�経
過観察も選択肢wy|1Stage II以Nw�積極的介⼊|必要wy2治療�塞栓術
x切除~組�合わせ|基本w1完全切除|理想的wy2最近w�MEK阻害薬zy
~分⼦標的治療も試験的{導⼊u¼vい~y2
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シロúムス治療ガイドùイン

⾎管奇形{対す»シロúム¹ÿmTOR阻害薬Ā治療�1そ~特性{¹特定~ガ´ùù´ン{基u}実施u¼ます2主要z
ポ´ンø�以O~通ºwす2

適応疾患

Kasabach-Merritt現象²伴うKHE/TA

広範囲また�症状²伴う静脈奇形

微⼩嚢胞型úンパ管奇形

複合型⾎管奇形

CLOVES症候群zy~症候群性⾎管奇形

´ーÿム病ÿ⾻溶解性⾎管奇形Ā

投与⽅法

開始⽤à：0.8 mg/m²ÿ体表⾯積Ā11⽇2回

⽬標⾎中濃度：5-15 ng/mL

⾎中濃度モニタúング：投与開始1-2週間後1⽤à
変更時1安定後�1-3ヶ⽉tx

治療期間：個別{設定ÿ多く~場合16ヶ⽉以NĀ

モニタリング項⽬

⾎液検査ÿCBC1肝機能1腎機能1脂質Ā

副作⽤評価ÿ⼝内炎1感染症1発疹zyĀ

治療効果判定ÿ画像評価1症状評価Ā

⼩児w�成⻑‧発達評価

治療反応性評価

症状改善ÿ疼痛1機能障害1出⾎zyĀ

⾎液学的改善ÿ⾎⼩板1õ³öúþゲン1D-dimer
zyĀ

画像所⾒改善ÿ病変µ´º1構造1造影効果zyĀ

QOLÿ⽣活~質Ā改善

多職種連携アプローチ

⾎管腫‧⾎管奇形~診療{zいv�1患者u³{最適z治療²提供す»ため1様々z専⾨分ß~医師や医療従事者|連携

す»多職種²÷ローチ|推奨u¼vいます2

⽇本における診療体制の整備

⽇本w�1⽇本⾎管腫‧⾎管奇形学会²中⼼に1<難治性⾎管腫‧⾎管奇形診療ガイùライン=~策定|進±¹

¼vいまy2また1<難治性⾎管腫‧⾎管奇形情報サイø=ÿcure-vas.jpĀ²通xv1患者さ³お¸び医療従事
者向け~信頼w}»情報提供|⾏わ¼vいまy2全国的に²⾎管腫‧⾎管奇形²専⾨xy»診療施設|整備さ

¼つつあº1希少疾患登録システムや治療プロøコル~標準化²進捗wvいまy2さ¹に1⼩児慢性特定疾病医

療費助成制度~対象疾患|拡⼤さ¼たこxw1医療費負担~軽減²図¹¼vいまy2
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⾎管腫‧⾎管奇形の分⼦標的治療の進歩

⾎管腫‧⾎管奇形~分⼦機序解明|進�{t¼1特定~分⼦経路²標的xし�治療薬~開発|急速{進³wい~y2s¼¹~分⼦標的治療�従来~治療法{抵抗性~難治例

{新�z治療選択肢²��¹しvい~y2

mTOR阻害薬ÿシロúムスĀ
mTORÿmammalian target of rapamycinĀ阻害薬wあ»シロúð¹ÿùāマイシンĀ�1⾎管腫‧⾎管奇形治療{zけ»最�確⽴u¼�分⼦標的治療wy2

作⽤機序

PI3K/AKT/mTOR経路²阻害y»sx{¸º1⾎管
内⽪細胞や他~細胞~増殖‧⽣存シÀúû²抑制

し~y2úンā管内⽪細胞{zいv�同様~効果

|あº1úンā管新⽣²抑制し~y2u¹{1炎

症性サイøカイン~産⽣抑制や細胞⾻格~再構成

{�影響し1異常⾎管~構造²正常化u{»作⽤

�報告u¼vい~y2

臨床効果

様々z⾎管奇形や⾎管腫瘍{対y»有効性|多数

報告u¼vい~y2特{KHE/TA{伴うカサĀッ
ÿ‧ñúッø現象w�80%以N~症例w⾎⼩板数
~回復|�¹¼~y2静脈奇形w�疼痛や腫脹~

軽減1úンā管奇形w�嚢胞サイº~縮⼩やúン

ā漏~改善1複合型奇形w�出⾎頻度~減少zy

~効果|確認u¼vい~y2~�1CLOVES症候
群zy~過成⻑症候群w�組織過形成~抑制効果

|報告u¼vい~y2

使⽤上の注意点

免疫抑制作⽤{伴う感染ú¹¿増加1⼝内炎1脂

質異常症1⾎球減少zy~�作⽤{注意|必要w

y2⼩児w�成⻑x~影響�懸念u¼~y|1現

在~w~研究w�著明z成⻑抑制�報告u¼vい

~{³2最適z投与期間{tいv�確⽴し�¸ビ

÷ン¹|zく1症例tx{判断y»必要|あº~

y2中⽌後~再燃�課題xzsvい~y2

PIK3CA阻害薬ÿアûペúシブĀ
PIK3CAÿPI3キúー¼~p110αサブユûッøĀ選択的阻害薬wあ»アûペúシブ�1PIK3CA関連過成⻑症候群ÿPROSĀ{対しv2022年{⽶国FDAw承認u¼�新しい分⼦
標的治療薬wy2

作⽤機序と特徴

PIK3CA~活性化変異{¸»過�zPI3K/AKT/mTOR経路活性化²1N流w特異的{
阻害し~y2シロúð¹ÿmTOR阻害薬Ā{⽐yv1¸º選択的{tN流w~阻害
|可能w1理論的{�PI3K経路異常²持t疾患{対しv¸º効果的x考え¹¼vい
~y2元々�乳|³治療薬xしv開発u¼~し�|1PIK3CA変異²持t⾎管奇形{
対しv�応⽤u¼vい~y2

適応疾患

PIK3CA関連過成⻑症候群ÿPROSĀ

CLOVES症候群

PIK3CA変異陽性~静脈奇形

PIK3CA変異陽性~úンā管奇形

線維脂肪過形成²伴う⾎管奇形

臨床効果

EPIK-P1試験w�1PRO患者~74%{⾎管奇形~縮⼩|認�¹¼195%~患者w関節
可動域~改善や疼痛軽減zy~機能的改善|報告u¼vい~y2特{広範囲~úン

ā管奇形や過成⻑²伴う複合型⾎管奇形{対y»効果|顕著wy2シロúð¹抵抗

性~症例{�効果|認�¹¼»sx|あº~y2

副作⽤と注意点

主z�作⽤xしv⾼⾎糖ÿ65%Ā1O痢ÿ16%Ā1発疹ÿ13%Āzy|報告u¼vい
~y2特{糖尿病患者や糖尿病ú¹¿~⾼い患者w�注意|必要wy2現在�2歳以
N~⼩児x成⼈{承認u¼vい~y|1¸º低年齢x~適応拡⼤�検討u¼vい~

y2⻑期的z安全性÷ータ�~�蓄積中~段階wy2

MEK阻害薬
RAS/MAPK経路~異常活性化|関与y»⾼流速⾎管奇形ÿ特{動静脈奇形Ā{対しv1MEK阻害薬~有効性|報告u¼vい~y2

代表的なMEK阻害薬
øùñチûブÿTrametinibĀ

»ûñチûブÿSelumetinibĀ

コビñチûブÿCobimetinibĀ

s¼¹�いz¼�悪性腫瘍治療薬xしv開発u¼~し�|1⾎管奇形x~応⽤研

究|進³wい~y2

適応疾患

MAPK経路変異陽性~動静脈奇形ÿAVMĀ

āー¿¹‧¶·ーĀー症候群

CM-AVM症候群

RASA1変異陽性~⾎管奇形

臨床効果

病変内シャンø⾎流~減少

出⾎‧潰瘍~改善

疼痛軽減

⾼⼼拍出量状態~改善

難治性AVM{対y»少数例w~報告w�1約70%~症例w臨床的改善|認�¹¼
vい~y2

副作⽤と注意点

⽪膚毒性ÿ発疹1痤瘡様⽪疹Ā

消化器症状ÿO痢1悪⼼Ā

眼毒性ÿ中⼼性漿液性網膜症Ā

⼼機能低Oÿ左室駆出率低OĀ

現在�臨床試験段階wあº1⻑期的z安全性x有効性~評価|進⾏中wy2
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分⼦標的治療の将来展望

⾎管腫‧⾎管奇形{対す»分⼦標的治療�1今後さ¹z»発展が⾒込ま¼vいます2

現在臨床研究中の新たな治療薬

⾎管腫‧⾎管奇形治療~選択肢を広r»ため1以下~¸うz新たz分⼦標的治療薬~研究開発が進め¹¼vいます2

VEGF阻害薬ÿùðシºマözyĀ：⾼流速⾎管奇形{おq»異常z⾎管新⽣を抑制す»効果が期待さ¼vいます2

Tie2キúーゼ阻害薬：TEK遺伝⼦変異を持つ静脈奇形{対し1¸º特異的z治療法xしv注⽬さ¼vいます2

öローù¹úクøラムキúーゼ阻害薬ÿñゾñûözyĀ：複数~シÀナû伝達経路を同時{標的xす»sxw1多様

z⾎管奇形へ~効果が期待さ¼vいます2

YAP経路阻害薬：GNAQ/GNA11遺伝⼦変異が関与す»⽑細⾎管奇形{対し1新たz治療アプローチxz»可能性があ
ºます2

÷ロ÷ラノロールの局所製剤：表在性乳児⾎管腫{対し1全⾝性~副作⽤úス¿を低減しつつ1¸º安全z治療選択

肢xz»sxが期待さ¼vいます2

分⼦標的治療へのアクセスと課題

分⼦標的治療薬�⾼Ýwあ»た±1保険適⽤状況|患者さん~治療アクセス{⼤}く影響し~す2⽇本w�1

シロúムス|⼀部~⾎管腫‧⾎管奇形{保険適⽤さ¼1アクセス|改善し~した2し{し1アûペúシブや

MEK阻害薬zy1現時点w⾎管奇形{対しv保険適⽤|zい薬剤²多く1こ¼¹~薬剤�臨床試験や患者申出
療養制度~枠組�w主{使⽤さ¼vい~す2今後1さ¹z»エビデンス~蓄積x承認拡⼤{¸º1¸º多く~

患者さん|こ¼¹~⾰新的z治療{アクセスw}»¸う{z»こx|期待さ¼~す2~た1適切z治療選択{

�遺伝⼦検査|重要xz»た±1そ~普及x保険適⽤²今後~課Üwす2
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⾎管腫‧⾎管奇形の⻑期管理と合併症対策

⾎管腫‧⾎管奇形�多く~場合1⽣涯{わた»管理が必要z慢性疾患wy2適切z⻑期õ¹ýー²ッ÷x合併症対策が1患者~QOL向上{重要z役割²果たw~
y2

疾患別の⻑期管理ポイント

⾎管腫‧⾎管奇形~タ´÷別{1⻑期管理~重要ý´ンø²解説w~y：

乳児⾎管腫

⾃然退縮後の経過観察

残存変形ÿ⽪膚弛緩1線維脂肪組織1⽑細⾎管拡張Ā~評価

必要{応xた修正治療ÿüー¶ー1形成外科的修正Ā~検討

特{顔⾯病変w�学童期~⼼理社会的影響~評価

プロプùノローû治療後のフォロー

治療終了後~úðウンùÿ再増⼤Ā~評価

必要{応xた再治療~検討

治療{¸»⻑期的副作⽤~評価ÿほx³y~場合�問題zwĀ

静脈奇形

凝固異常のモニタúング

定期的zD-dimer1õ³öúþÂン1⾎⼩板数~評価

必要{応xた抗凝固療法ÿ低分⼦øñúンzyĀ

⼿術‧外傷時~特別z対応計画

病変の成⻑と症状変化の評価

思春期‧妊娠時~ûûモン変化{¸»増悪ú¹¿

定期的z画像評価ÿMRIzyĀ

疼痛管理x圧迫療法~継続

硬化療法~反復セッ·ョン~計画

úンパ管奇形

感染予防と管理

蜂窩織炎予防~た±~⽪膚Á²指導

早期~抗⽣物質治療~計画

重症例w�予防的抗⽣物質~検討

úンパ浮腫管理

圧迫療法ÿ弾性¹øッキンÀ1圧迫包帯Ā

úンñùüúー¸þッµー¸~指導

運動療法x体重管理

·ýúム¹{¸»⻑期Ãンøýーû~検討

動静脈奇形

再発モニタúング

治療後~定期的z画像評価ÿMRA1超⾳波ù÷ùzyĀ

臨床症状ÿ拍動1雑⾳1温感Ā~再評価

早期再発~発⾒x迅速z再治療

⼼⾎管系合併症の評価

⾼⼼拍出量状態~評価ÿ⼼¸ÃーĀ

⼤型AVMw~定期的z⼼機能評価

⾎⾏動態変化{¸»⼆次的⾼⾎圧~モûタúンÀ

合併症対策

⾎管腫‧⾎管奇形{伴う主要z合併症xそ~対策{tいv解説w~y：

出⾎‧潰瘍形成

静脈奇形1動静脈奇形1úンñ管奇形w�出⾎や潰瘍形成~ú¹¿があº

~y2予防{�病変部~保護ÿñッùzyĀ1⽪膚保湿1外傷予防が重要w

y2出⾎時{�圧迫⽌⾎1抗線溶薬ÿøùýキµム酸Ā~使⽤1難治例w

�硬化療法や塞栓術²検討w~y2潰瘍形成{対wv�1適切z創傷Á

²1感染対策1必要{応xv⾼度創傷治療ÿ陰圧閉鎖療法zyĀ²⾏い~

y2

感染‧蜂窩織炎

特{úンñ管奇形w�感染ú¹¿が⾼くzº~y2予防{�清潔保持1⽪

膚ðú²機能~保護1⼩外傷~適切zÁ²が重要wy2感染徴候ÿ発⾚1

腫脹1発熱Āが⾒¹¼た場合�1早期{広域¹ú¿øùム抗⽣物質~投与

²⾏い~y2反復性蜂窩織炎~症例w�1低⽤量~予防的抗⽣物質~⻑期

投与²検討y»こx²あº~y2·ýúム¹治療中~患者w�免疫抑制{

¸»感染ú¹¿増加{注意が必要wy2

慢性疼痛

特{静脈奇形w�慢性疼痛が問題xz»こxが多いwy2疼痛管理{�薬

物療法ÿNSAIDs1神経障害性疼痛薬Ā1圧迫療法1姿勢‧活動~⼯夫zy
²組�合わせ~y2難治性疼痛{�疼痛専⾨医x~連携が重要w1物理療

法1認知⾏動療法1場合{¸sv神経öýッ¿zy~専⾨的²÷ýーチ²

検討w~y2疼痛~原因xz»⾎栓形成{対wv�1低分⼦øñúン~使

⽤²考慮w~y2

成⻑‧機能障害

四肢~⾎管奇形w�肢⻑差や過成⻑{¸»機能障害が⽣x»こxがあº~

y2定期的z整形外科的評価x1必要{応xた介⼊ÿ⾻端線固定術1矯正

装具zyĀが重要wy2機能評価{�1関節可動域測定1筋⼒評価1⽇常

⽣活動作評価zyが含~¼~y2特{成⻑期{�頻回~評価が必要w1成

⻑{合わせた装具~調整や治療計画~⾒直wが重要wy2
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⼼理社会的サポート

⾎管腫‧⾎管奇形�1そ~外⾒N~特徴や機能障害{¹1患者さ³{様々z⼼理社会的課題²²た¹yこx|あºまy2⻑期的z管理

{zいv�1以O~サýーø|不可⽋wy2

年齢に応じた⼼理的ケア

⼩児期：病気x~理解²促w1⾃⼰肯定感²育°⽀援²⾏い

まy2

思春期：²´÷ンö³ö³形成~⽀援1同年代~仲間x~交

流ÿô²サýーøĀ²促進wまy2

成⼈期：就労やñーøナー·ップ{関y»問題解決²サýー

øwまy2

専⾨的z⼼理カウンセúンÀや1患者会xいsたサýーøÀû

ープx~紹介²積極的{検討wまy2特{思春期�⼼理的影響|

顕著{zºやyいた±1細や{zõォロー|求±¹¼まy2

社会資源の積極的活⽤

⼩児慢性特定疾病医療費助成制度

指定難病医療費助成制度

⾝体障害者⼿帳ÿ顔⾯機能障害zy²含°Ā

特別⽀援教育1就労⽀援サーó¹

医療ソー·óûワーカーx連携w1患者さ³|適切z社会資源

x²¿セ¹w}»¸う⽀援y»こx|重要wy2特{重症例や複

数~課題²抱え»患者さ³{�1Áー¹þネ¸ñンø~²プロー

チ|有効wy2

ライフ¹テー¸に応じた管理計画

⾎管腫‧⾎管奇形~⻑期管理�1患者さ³~ù´õ¹öー¸{合わせた柔軟z計画|極±v重要wy2

1⼩児期ÿ0〜12歳Ā
成⻑{伴う病変~変化や1機能発達x~影響²詳細{評

価wまy2乳児⾎管腫w�⾃然退縮~経過観察x1必要

{応xた早期介⼊²検討w1⾎管奇形w�症状{応xた

段階的z治療x機能障害~予防{重点²置}まy2学校

⽣活x~適応⽀援²不可⽋wあº1教育関係者x~情報

提供や配慮事項~伝達²丁寧{⾏いまy2

2 思春期‧⻘年期ÿ13〜19歳Ā
ホûòンðùン¹~変化{¸º1病変|悪化y»ú¹¿

|⾼ま»時期wy2⾃⼰管理能⼒~育成x1⼩児科{¹

成⼈診療科x~円滑z移⾏ÿøùン¸·ョンÁ²Ā~準

備|重要xzºまy2⾃⾝~疾患{tいv適切{説明w

}»¹キû~習得²⽀援w1⼼理社会的サýーø�特{

こ~時期{重点²置くy}wy2

3成⼈期ÿ20〜40歳Ā
就労1結婚1妊娠xいsた重要zù´õ´ベンø{合わ

せた管理|求±¹¼まy2特{⼥性患者{zいv�1妊

娠‧出産{伴う病変~変化や合併症ú¹¿~評価|必須

wy2治療�症状~コンøローûx合併症~予防|中⼼

xzº1症状|顕著{悪化wた場合�集中的z治療期間

²設け»こx²あºまy2

4 中⾼年期ÿ41歳〜Ā
加齢{伴う合併症ú¹¿~変化{細⼼~注意²払いま

y2静脈奇形w�⾎栓塞栓症~ú¹¿|⾼ま»可能性|

あº1動静脈奇形w�⼼⾎管系x~⻑期的z負荷~影響

|現¼»こx|あºまy2⾼⾎圧や糖尿病zy~他~慢

性疾患x~相互作⽤²考慮wた包括的z管理|必要wあ

º1患者さ³~QOL²最優先wた²プローチ|特{重要
wy2

定期的な多職種カンファレンスの重要性

複雑z⾎管腫‧⾎管奇形~⻑期管理{�1定期的z多職種カンファüンス|⾮常{有効wす2⽪膚科医1形成外科医1⾎管

外科医1放射線科医1⼩児科医1整形外科医1⼼理⼠1医療ソーシャûワーカーzy1多様z専⾨家|密{情報²共有し1

連携するsxw1患者u³中⼼~包括的z治療計画²⽴案w}ます2また1医療者x患者u³‧t家族|共{治療⽬標²設

定し1QOLx~バランス²考慮した共同意思決定プýセス²尊重するsx|不可⽋wす2
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⾎管腫‧⾎管奇形における美容的治療の最新øüンù

⾎管腫‧⾎管奇形~治療w�1機能的問題~改善�けwzく1美容的側⾯²Ý要z治療⽬標wy2近年1美容的結果を向Nさせ»�±~様々z

新技術や治療²÷ýーÁ|開~さ¼vい~y2

üー¶ー技術の進歩

⾎管腫‧⾎管奇形1特{表在性病変{対y»üー¶ー治療�1美容的改善~中⼼的役割を果�w~y2最新~üー¶ー技術~進歩{tいv解説

w~y：

⼤¹ポットサイºPDL
従来¸º²⼤}z¹ýッøµ´ºÿ10mm以NĀを持tパû¹
染料üー¶ー装置|開~さ¼vい~y2⼤}z¹ýッøµ´º{

¸º1光~散乱|減少w1¸º深部~w効果的{エネû¾ー|

到達w~y2~�治療時間~短縮x均⼀z照射|可能{zº1

特{広範ö~⽑細⾎管奇形~治療効率|向Nwvい~y2¹ý

ッøµ´º~拡⼤{¸º1従来治療抵抗性wあs�成⼈~厚い

ýーøワ´ン⺟斑{²良好z効果|報告さ¼vい~y2

可変パル¹幅テクノロ¸ー

パû¹幅ÿüー¶ー照射~持続時間Āを調整w}»次世代üー

¶ー装置|�場wvい~y2⾎管径{応x�パû¹幅~最適化

|可能xzº1⼩⾎管{¹⼤⾎管~w様々zµ´º~⾎管{対

応w}~y2特{成⼈~⽑細⾎管奇形w�1⾎管径|O均⼀w

あ»こx|多く1可変パû¹幅技術{¸º治療効果|向Nwv

い~y2~�1⻑いパû¹幅を⽤い»こxw痛�や紫斑zy~

副作⽤|軽減さ¼»利点²あº~y2

複数波⻑の組み合わせ治療

異z»波⻑~üー¶ーを組�合わせ»こxw1¸º広範ö~⾎

管径や深度~病変{対応y»治療法|開~さ¼vい~y2例え

�1PDLÿ585-595nmĀxNd:YAGüー¶ーÿ1064nmĀ~連続
照射や1KTPüー¶ーÿ532nmĀxPDL~組�合わせzy|あº
~y2PDL�表層~⼩⾎管{1Nd:YAG�¸º深部~⼤⾎管{効
果を~揮y»�±1組�合わせ{¸º治療効果|相乗的{向N

w~y2特{厚�~あ»⽑細⾎管奇形や静脈奇形{対wv有効

wy2

光線⼒学療法ÿPDTĀの応⽤
光感受性物質x特定波⻑~光を組�合わせ»光線⼒学療法

ÿPDTĀ|1⾎管奇形治療{応⽤さ¼vい~y2øòýûフ³ú
ン誘導体zy~光感受性物質を静脈投Pw1そ~後特定波⻑~

光を照射y»こxw1病変⾎管を選択的{障害w~y2従来~ü

ー¶ー治療{抵抗性~深在性ýーøワ´ン⺟斑や1厚�~あ»

⽑細⾎管奇形{対y»有効性|報告さ¼vい~y2特{中国{

¹~臨床研究w良好z結果|⽰さ¼vzº1今後~さ¹z»~

展|期待さ¼vい~y2

低侵襲⼿術テクûック

⾎管腫‧⾎管奇形~外科的治療{zいv²1瘢痕を最⼩限{抑え»低侵襲⼿術技術|~展wvい~y：

内視鏡⽀援⼿術

内視鏡技術~応⽤{¸º1⼩さz切開創{¹~⾎管奇形摘出|可能

{zsvい~y2特{顔⾯深部や頭頸部~病変{対wv1表⾯~⼤

}z切開を避け¹¼»利点|あº~y2⾼解像度内視鏡x専⽤器具

~開~{¸º1繊細z剥離操作x完全z病変摘出~両⽴|可能{z

svい~y2内視鏡⽀援⼿術�1特{顔⾯~審美的{Ý要z部位~

静脈奇形やúンパ管奇形{有⽤wy2

マイクýµー¸ェリー

顕微鏡Ow~精密z⼿術操作{¸º1Ý要構造~温存x瘢痕~最⼩

化を÷º~y2特{眼瞼や⼝唇zy~繊細z部位~⾎管奇形{対w

v有⽤wy2超⾳波ñ¹やþ´¿ý波⼿術装置zy~精密z凝固‧

切開装置~併⽤{¸º1出⾎を最⼩限{抑えz|¹病変~完全摘出

|可能{zº~y2~�1微細z再建ö¿ûッ¿{¸º1機能x美

容~両⽴|可能{zsvい~y2

超⾳波ガイù下処置

ú²û¿´ð超⾳波¼´ùOw~硬化療法や局所治療{¸º1正確

z薬剤注⼊x周ö組織へ~Àñー¸軽減|可能{zsvい~y2»

ùーù÷ù機能を⽤い»こxw1⾎流~変化をòû¿úンÀwz|

¹治療を⾏うこx|w}1特{表情筋や神経zy~Ý要構造{近接

w�顔⾯~静脈奇形治療{有⽤wy2~�1超⾳波¼´ùOw~選

択的üー¶ー照射ÿ経⽪的üー¶ー治療Ā²新�z治療º÷·ョン

xwv~展wvい~y2

úビゲー·ョン·¹テム

術前~3D画像÷ー¿を⽤い�úビゲー·ョン·¹öð{¸º1複雑
z⾎管奇形へ~正確z²÷ýーÁ|可能{zsvい~y2特{顔⾯

~解剖学的{複雑z部位w~⼿術や処置{有⽤w1Ý要構造~損傷

ú¹¿を低減w~y2拡張現実ÿARĀ技術~応⽤{¸º1術Þ{病
変~位置や広|ºを投影y»こx²可能{zºttあº1¸º精密

z⼿術|実現wvい~y2
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⽪膚‧組織再⽣技術

⾎管腫‧⾎管奇形~治療後{おq»⽪膚再⽣や瘢痕修正{�1以O~¸うz新�z技術|応⽤さ¼vい~y2

フラク·ョナûüー¶ー

⾎管腫‧⾎管奇形治療後~瘢痕{対w

v1õù¿·ョナûüー¶ー|効果的

{応⽤さ¼vい~y2CO2やEr:YAGõ
ù¿·ョナûüー¶ー²⽤い»sx

w1⽪膚~部分的z蒸散x熱刺激²誘

~w1ÃùーÂン~úò÷úンÀ²促

進w~y2特{乳児⾎管腫~⾃然退縮

後やüー¶ー治療後~陥凹性瘢痕1⼿

術瘢痕~修正{有効wy2複数回~治

療{¸º1瘢痕~�坦化x⽪膚質感~

改善|期待w}~y2

脂肪移植‧ナþフ±ット
注⼊

⾃⼰脂肪²⽤い�組織再⽣技術�1⾎

管腫‧⾎管奇形治療後~組織⽋損修正

{貢献wvい~y2特{乳児⾎管腫~

退縮後~陥凹や1⼿術後~輪郭不整{

対wvそ~効果|認�¹¼vい~y2

従来~脂肪移植{加え1¸º微細zナ

þõ±ッøÿ微細脂肪Ā注⼊{¸º1

さ¹{繊細z修正|可能xzº~w

�2脂肪組織由来幹細胞~再⽣効果�

期待さ¼1⽪膚質感~改善�報告さ¼

vい~y2

再⽣医療技術

PRPÿ多⾎⼩板⾎漿Ā療法や幹細胞療
法zy~再⽣医療技術�1⾎管奇形治

療後~組織修復{応⽤|進�¹¼vい

~y2特{潰瘍形成後~瘢痕や1硬化

療法後~⽪膚変⾊{対y»効果|期待

さ¼vい~y2さ¹{1細胞·ーø技

術や⽣体材料²⽤い�⽪膚再⽣{関y

»研究�進³wおº1将来的{�広範

囲~⽪膚⽋損²伴う症例へ~応⽤|期

待さ¼vい~y2

カòフラージュñイクとケアñイク

完全z治療|困難z⾎管腫‧⾎管奇形{対wv�1専⾨的zカòõùー¸ュñ´¿ÿカðーñ´¿Ā技術|患者さ³~

QOL向N{重要z役割²果�w~y2

⾼カðー⼒製品の進化

近�1⽪膚科学~進歩{伴い1⾼

いカðー⼒x⾃然z仕N|º²両

⽴y»製品|開~さ¼vい~y2

特{⾎管性病変~⾚�²補正y»

Àúーン系カùーÃü¿ターや1

微細zñーû粒⼦²含�製品{¸

º1⽴体感~あ»⾃然z仕N|º

|実現可能wy2~�1耐⽔性‧

耐汗性{優¼�製品~�場{¸

º1⽇常⽣活w~持続性�向Nw

vい~y2

専⾨的ケ²メイク指導

医療機関{おいv�1専⾨的zÁ

²ñ´¿外来~開設|進³wい~

y2⽪膚科医や形成外科医x連携

w�ñ´¿²ップ²ーö³¹ø{

¸»個別指導²通xv1患者さ³

⾃⾝|⽇常的{カðーñ´¿²⾏

う¹キû²習得w}~y2男性患

者や⼩児{対wv�1⾃然{⾒え

»カðー⽅法~指導|⾏わ¼vお

º1ñ´¿²ップ教室やÀûープ

セッ·ョン²通x�ô²µýーø

�⼼理社会的µýーøxwv有効

wy2

ñーマýントメイク²
ップ

特{顔⾯~⾎管奇形{対wv�1

半永久的zñーþýンøñ´¿²

ップÿ医療タøµーĀ~応⽤�検

討さ¼vい~y2従来~施術法{

加え1¸º⾃然z仕N|º²可能

{y»新技術ÿþ´¿ýôÀñン

öー·ョンzyĀ|開~さ¼~w

�2s¼�1眉⽑や~つr~⽋損

部位1⼝唇~⾊調不均⼀zy{特

{有効wy2��w1医療タøµ

ー�施術者~技術{⼤}く依存y

»��1専⾨的z訓練²受q�施

術者{¸»実施|不可⽋wy2
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美容的治療のゴール設定と患者期待値の調整

⾎管腫‧⾎管奇形~美容的治療{おいv�1現実的zゴーû設定x患者さ³~期待値調整が極±v重要wす2

完全z<正常化=�困難z場合が多く1°し½<改善=²⽬指した段階的zアプýーチが適切xさ¼ます2治

療前{�1写真撮影{¸»客観的評価1デ¸タû·ミュüー·ョン{¸»予想結果~提⽰1他~患者さ³~治

療前後写真ÿ同意²得た²~Ā~供覧zyが有⽤wす2また1美容的改善x機能温存~バラン¹1治療{¸»

⼀時的z悪化~可能性1複数回治療~必要性zy{tいv²⼗分z説明が求±¹¼ます2患者さ³が治療{t

いv⼗分{理解し1現実的z期待²持sv臨°こxが1治療満⾜度向上~鍵xzºます2
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⾎管腫‧⾎管奇形の⼥性特有の問題と管理

⾎管腫‧⾎管奇形を持t⼥性�1ホûĂン変動や妊娠‧出産zy~ùイõイùンø{関連wv特有~問題{直⾯y»こx|あº~y2適切z管理x⽀援|1こ¼¹~⼥性~

QOL向N{重要wy2

ホûモン変動と⾎管奇形

⼥性ホûĂン~変動�1⾎管奇形ÿ特{静脈奇形やúンパ管奇形Ā~症状や病変サイº{影響をPえ»こx|あº~y：

⽉経周期との関連

⼀部~⼥性患者w�1⽉経周期{伴う⾎管奇形~

変動|報告さ¼vい~y2特{排卵期や⽉経前{病

変~腫脹1疼痛1圧痛~増強|�¹¼»こx|あ

º~y2エ¹øýゲン{�⾎管拡張作⽤|あº1÷

ýゲ¹テýン�⾎管透過性を亢進さ{»こx{

¹1こ¼¹ホûĂン~変動|症状変化{関連wv

い»x考え¹¼vい~y2特{⾻盤内や⽣殖器~⾎

管奇形w�1⽉経周期x~関連|¸º顕著{z»こ

x|あº~y2

思春期の変化

思春期~ホûĂン変動{伴い1そ¼~w⽬⽴たz

{sた⾎管奇形|急速{増⼤y»こx|あº~y2

特{静脈奇形w�1思春期{疼痛や腫脹|出現‧

増悪y»こx|¸く知¹¼vい~y2こ~時期{

�1病変~定期的評価x症状{応xた介⼊|重要

wy2~た1外⾒~変化|⾃⼰イāー¸{Pえ»影

響{配慮w1適切z⼼理的サポーø²必要wy2

経⼝避妊薬‧ホûモン療法の影響

経⼝避妊薬や他~ホûĂン療法�1⾎管奇形{影

響をPえ»可能性|あº~y2特{静脈奇形w�1

エ¹øýゲン含有製剤{¸º症状|悪化y»例|

あº~y2⼀⽅1÷ýゲ¹チン単独製剤w�影響|

少zいx~報告²あº~y2⾎管奇形を持t⼥性へ

~ホûĂン療法を検討y»際{�1個別~ú¹¿

評価|重要wy2特{凝固異常を伴う静脈奇形患者

w�1⾎栓ú¹¿増加~可能性{²注意|必要w

y2

妊娠‧出産と⾎管奇形

妊娠�⾎管奇形を持t⼥性{xsv特{重要z時期wあº1慎重z管理|必要wy：

1妊娠前カウンセúング

⾎管奇形を持t⼥性|妊娠を計画y»際{�1事前~カウン»úンÀ|重

要wy2病変~部位1範囲1タイ÷{¸sv妊娠中~ú¹¿評価を⾏い1必

要{応xv妊娠前~治療介⼊を検討w~y2特{⾻盤内や⼦宮‧膣~⾎管

奇形w�1産科的ú¹¿~評価|重要wy2遺伝性疾患ÿHHTzyĀw
�1遺伝カウン»úンÀ²考慮w~y2~た1妊娠中{使⽤y»可能性~

あ»薬剤ÿ·ýúĀ¹zyĀ~中⽌‧変更計画²必要wy2

2 妊娠中の管理

妊娠{伴うホûĂン変化x循環⾎液量増加{¸º1⾎管奇形|増⼤y»こ

x|あº~y2定期的z評価x症状ĂニタúンÀ|重要wy2特{静脈奇形

w�1⾎栓塞栓症ú¹¿|⾼~»た±1必要{応xv予防的抗凝固療法

ÿ低分⼦øパúンzyĀを検討w~y2⾻盤‧腹部~⾎管奇形w�1⼦宮

拡⼤{伴う圧迫症状{注意w~y2⾼流速病変ÿAVMĀw�1循環⾎液量
増加{伴う⼼負荷増⼤{注意w1必要{応xv⼼機能評価を⾏い~y2

3分娩⽅法の選択

⾎管奇形~部位x程度{応xv1最適z分娩⽅法を産科医x共{検討w~

y2外陰部‧膣‧⾻盤内~静脈奇形やúンパ管奇形w�1分娩時~裂傷や

出⾎ú¹¿|⾼~»た±1帝王切開|推奨さ¼»こx|あº~y2~た1

脊椎‧硬膜外~⾎管奇形|あ»場合�1硬膜外⿇酔~ú¹¿評価|必要w

y2⾼流速~⾎管奇形ÿ特{肺AVMを伴うHHT患者Āw�1循環動態~変
化{注意|必要wy2いz¼~場合²1産科医1⿇酔科医1⾎管奇形専⾨

医~緊密z連携|重要wy2

4 産後の管理

産後�ホûĂンüùû~急激z変化{伴い1⾎管奇形~症状|変動y»こ

x|あº~y2多く~場合1妊娠中{増⼤wた病変�産後{縮⼩傾向を⽰

w~y|1⼀部w�症状|持続y»こx²あº~y2産後出⾎ú¹¿|⾼

い症例w�1注意深い観察x予防的対策|必要wy2~た1授乳x·ýú

Ā¹zy~治療薬~再開時期{tいv個別{検討w~y2産後~凝固異常

や⾎栓ú¹¿{²注意|必要wy2

⾻盤‧⽣殖器の⾎管奇形

⼥性~⾻盤内や⽣殖器{⽣x»⾎管奇形�1特有~問題を引}起こyこx|あº~y：

⽉経過多と貧⾎

⼦宮内膜や⼦宮筋層~⾎管奇形ÿ特{動静脈奇形Ā�1過多⽉経やO正性器出⾎~

原因xz»こx|あº~y2慢性的z出⾎�鉄⽋乏性貧⾎を引}起こw1QOL~低
O{tz|º~y2診断{�超⾳波ù÷ùやMRI|有⽤w1治療xwv�選択的塞栓
術1⾼⽤量÷ýゲ¹チン療法1⼦宮内膜アöüー·ョン1必要{応xv⼦宮摘出z

y|検討さ¼~y2~た1⽀持療法xwv鉄剤補充や抗線溶薬ÿøùネキサĀ酸Ā

~使⽤²重要wy2

不妊‧流産úスク

⼦宮内~⾎管奇形�1受精卵~着床障害や流産ú¹¿増加x~関連|報告さ¼vい

~y2特{⼦宮動静脈奇形や広範囲~⼦宮内静脈奇形w�1胎盤形成異常や胎盤早

期剥離~ú¹¿|⾼~»可能性|あº~y2O妊治療や妊娠管理~際{�1こ¼¹

~⾎管奇形~評価x適切z管理|重要wy2治療介⼊~タイÿンÀ�1妊娠希望~

有無や緊急性{応xv個別{検討w~y2

⾻盤痛症候群

⾻盤内~静脈奇形やúンパ管奇形�1慢性⾻盤痛~原因xz»こx|あº~y2特

{⾻盤うs⾎症候群x~鑑別|重要wy2症状xwv�1⽉経周期{関連wた⾻盤

部痛1性交痛1排尿‧排便痛zy|あº~y2診断{�MRIや造影CT|有⽤w1治
療xwv�塞栓術1硬化療法1·ýúĀ¹内服zy|検討さ¼~y2~た1疼痛管

理{�多⾯的ア÷ýーチÿ薬物療法1理学療法1⼼理療法zyĀ|重要wy2

膀胱‧尿道の症状

膀胱や尿道{及ぶ⾎管奇形�1排尿障害や⾎尿~原因xz»こx|あº~y2特{

⾻盤内~広範囲混合型⾎管奇形w�1膀胱機能{影響を及ぼyこx|あº~y2症

状評価{�泌尿器科的検査ÿ膀胱鏡1尿流動態検査zyĀ|重要w1治療�症状x

病変~広|º{応xv個別化さ¼~y2·ýúĀ¹内服|有効z例²報告さ¼vい

~y2排尿障害{対wv�1⾃⼰導尿zy~⽀持療法²検討さ¼~y2
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⼼理社会的影響と⽀援

⾎管腫‧⾎管奇形を持t⼥性�1uまvまz⼼理社会的z課題{直⾯y»こx|あºまy2

ボ÷³´メージの問題

特{顔⾯や四肢zy~露出部{⾎管腫‧⾎管奇形|あ

»場合1ü÷³´メー¸{深刻z影響をPえ|ちw

y2社会|⼥性{求±»美~基準�厳wく1外⾒~違

い|⾃尊⼼~低下や社会的O安を招くこx|あºま

y2専⾨的zカウンセúンÀやô²サýーøÀûープ

{よ»⼼理的⽀援1適切zカðーメ´¿技術~指導|

O可⽋wy2

⼈間関係と親密性

⾎管腫‧⾎管奇形�1親密z⼈間関係~構築{²影響

を及ぼyこx|あºまy2特{⽣殖器や⾻盤内~病変

�1性機能や性⽣活{直接的z影響をPえ»可能性|

あºまy2ñーøúー·ップ~形成‧維持{おけ»O

安や1疾患~開⽰{関y»葛藤{対w1セ¿·ャûカ

ウンセúンÀや⼼理療法xいsた専⾨的⽀援|有効w

y2⼥性~⽣涯を通xたù´õプùンûンÀ~サýー

ø²Ý要xzºまy2

⺟親としての役割

⾎管腫‧⾎管奇形を持t⼥性|⺟親{z»際²1特有

~課題|⽣xまy2⼦育v~⾝体的負担{よ»症状悪

化~可能性1⼦y²へ~遺伝{関y»O安1⾃⾝~疾

患管理x育児~両⽴zy1多⾓的zサýーø|必要w

y2また1⾃⾝~⼦y²|同様~疾患を持t場合1そ

~受容x対応{tいv²⽀援|Ý要wあº1家族全体

を視Þ{⼊¼た包括的²プローチ|有効wy2

エンパワメンøと⾃⼰管理

⾎管腫‧⾎管奇形を持t⼥性|1⾃⾝~健康管理~主

体xzº1適切z意思決定|w}»よう⽀援y»こx

|Ý要wy2疾患{関y»正確z情報提供1治療~選

択肢x期待u¼»結果~説明1⾃⼰管理¹キû~教育

zyを通xv1患者⾃⾝~エンñワメンøを促進wま

y2同様~経験を持t⼥性x~交流~機会ÿ患者会z

yĀ~提供²有⽤wy2

多職種連携によるケア

⾎管腫‧⾎管奇形を持t⼥性へ~包括的zケア{�1多職種連携アプローチが不可⽋wy2⽪膚科医1形成外

科医1⾎管外科医xいsた⾎管奇形専⾨医{加え1産婦⼈科医1内分泌専⾨医1⽣殖医療専⾨医1泌尿器科

医1⼼理⼠1性»ウンセラー1ソー·ャルワー»ーzy1多岐{わた»専⾨家~協⼒が重要wy2⼥性~ライ

フ¹テー¸{応xた切¼⽬~zいケア~提供x1個別化さ¼た管理計画~⽴案が1QOL向上~鍵xzºまy2
また1⼥性特有~問題{関y»研究~さ¹z»蓄積x1¼イドラインへ~反映も今後~課題wy2
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⾎管腫‧⾎管奇形の再発ñカニズðと対策

⾎管腫‧⾎管奇形~治療{zいv1再発�⼤}z課題~⼀twy2再発~āカûºĀ²理解w1適切z対策²講x»こx|⻑期的z治療成功~鍵xzºまy2

再発の分⼦ñカニズð

⾎管腫‧⾎管奇形~再発{�1様々z分⼦āカûºĀ|関Pwvいまy：

遺伝⼦変異の持続

⾎管奇形~多く�1特定~遺伝⼦変異ÿPIK3CA1TEK1RASA11KRASz
yĀ²持t細胞¿ýーン{¸º形成さ¼まy2治療ÿ外科的切除1塞栓

術1硬化療法zyĀw⾁眼的{病変|消失wた¸う{⾒えvも1微視的ü

ベûw�変異細胞|残存wvい»こx|あºまy2こ¼¹~変異細胞�周

囲~正常組織{散xw1治療後も異常z⾎管新⽣·Àúû²発信w続け»

こxw1徐々{病変|再形成さ¼まy2特{体細胞Ă¶イ¿変異{¸»⾎

管奇形w�1病変~境界|O明瞭wあº1完全切除|技術的{困難zこx

|多いwy2

代償性⾎管新⽣

特{動静脈奇形ÿAVMĀw�1治療{¸»⾎流遮断後{代償性~⾎管新
⽣|強く誘導さ¼»こx|知¹¼vいまy2塞栓術や部分切除{¸º病変

~⼀部|閉塞y»x1局所的z虚⾎状態|⽣x1VEGFÿ⾎管内⽪増殖因
⼦ĀやHIF-1αÿ低酸素誘導因⼦Āzy~発現|亢進wまy2こ¼¹~因⼦
�周囲~潜x的z側副⾎⾏路~発達²促進w1残存y»nidusÿ⾎管塊Ā
へ~新たz⾎流路²形成wまy2また1炎症反応{¸º放出さ¼»µイø

カインも⾎管新⽣²促進y»要因xzºまy2こ¼¹~結果1治療後{病

変|急速{再増⼤y»こx|あºまy2

⾎管リモ÷リンÀ

⾎管奇形~治療後{�1残存y»異常⾎管~úĂ÷úンÀÿ再構築Ā|⽣

xまy2特{静脈奇形やúンñ管奇形w�1硬化療法後{O完全閉塞wた

⾎管腔|徐々{再拡張y»こx|あºまy2また1治療{¸»局所~⾎⾏

動態変化ÿ⾎流速度やw⼒~変化Ā{応xv1⾎管壁~構造的変化|⽣

x1そ¼|新たz奇形形成{tz|»こx|あºまy2PI3K/Akt/mTOR
経路やRAS/MAPK経路~持続的活性化�1こ~⾎管úĂ÷úンÀ~異常²
促進y»要因x考え¹¼vいまy2

炎症と細胞外マøリッ¿ス変化

治療後~炎症反応x1そ¼{伴う細胞外þøúッ¿¹~変化も再発{関P

wまy2塞栓術や硬化療法後~炎症�1様々z成⻑因⼦やµイøカイン~

放出²促進w1新たz⾎管形成²誘導y»こx|あºまy2また1þøú

ッ¿¹āタýプýöアー¼ÿMMPĀzy~酵素活性~変化{¸º1⾎管
周囲~細胞外þøúッ¿¹|再構成さ¼1異常⾎管~成⻑²促進y»環境

|形成さ¼»こx|あºまy2こ¼¹~変化�1特{部分的治療後~病変

進⾏{影響wまy2

疾患別の再発パターンと予測因⼦

⾎管腫‧⾎管奇形~タイプ{¸sv1再発ñターンや予測因⼦|異zºまy：

乳児⾎管腫

主な再発パターン

プýプùノýーû治療後~úðウンù現象ÿ約10-15%Ā

治療中断後~急速z再増⼤

部分的退縮後~残存病変

再発予測因⼦

治療開始年齢ÿ⽣後5ヶ⽉以降w開始wた症例Ā

治療期間ÿ6ヶ⽉未満~短期治療Ā

深x性病変や複合型ÿ表x+深xĀ病変

»Àāンø性~広範囲病変

静脈奇形

主な再発パターン

硬化療法後~部分的再開通

切除範囲辺縁{¹~再発

思春期‧妊娠時~ホûĂン変化{伴う増悪

再発予測因⼦

⼤型病変ÿ>5cmĀ

多房性構造

深部組織へ~浸潤

⾼D-dimer値ÿ>1000ng/mlĀ

TEK/PIK3CA変異陽性

リンパ管奇形

主な再発パターン

硬化療法後~嚢胞再形成

切除後~新たz嚢胞形成

感染後~急速増⼤

再発予測因⼦

ÿ¿ý嚢胞型ÿ⼩嚢胞型Ā病変

広範囲‧浸潤性病変

反復y»感染歴

頭頸部‧縦隔病変

動静脈奇形

主な再発パターン

塞栓術後~側副⾎⾏路形成

O完全切除後~急速増悪

思春期~急速増⼤

再発予測因⼦

Schobinger分類 III/IV期

複数~栄養⾎管

びま³性nidus構造

RASA1/KRAS変異陽性

特定解剖部位ÿ頭頸部1⾻盤Ā

D21-V1.0

62



再発防⽌のための治療戦略

⾎管腫‧⾎管奇形~再発úスクを低減yる�め~治療戦略{ついv解説w~y：

⻑期モニタリング

早期介⼊x定期評価

分⼦標的治療

·ýúĀスw病変安定化

初回治療徹底

完全切除x併⽤治療

治療法選択

病変タイプ‧範囲w個別化

疾患別の具体的対策

各疾患タイプ{応x�具体的z再発防⽌策を紹介w~y：

乳児⾎管腫

プýプùノýーû治療�⼗分z期間ÿ最低6-12ヶ⽉Ā
継続

治療終了時�緩徐z漸減ÿ通常2-3週間かけv減量Ā

úバウンド時�迅速z治療再開を検討

残存病変{対yるüー¶ー治療や⼿術�成⻑完了後{

検討

静脈奇形

硬化療法�複数回~セッ·ョンを計画ÿ1回w完了u
せようxwzいĀ

超⾳波ガイド下w~正確z薬剤注⼊

術後~適切z圧迫療法ÿ最低2週間Ā

·ýúĀス内服{よる⻑期安定化ÿ特{広範囲病変Ā

⾼D-dimer例w�抗凝固療法~併⽤を検討

リンパ管奇形

þクý嚢胞型{�徹底的z硬化療法ÿ全嚢胞へ~薬剤

到達を確保Ā

ÿクý嚢胞型{�·ýúĀス内服を積極的{検討

外科的切除�機能温存x完全切除~バùンスを考慮

感染予防~徹底ÿ⽪膚ケア、予防的抗⽣剤zyĀ

複合的アプýーチÿ硬化療法+·ýúĀス+⼿術zyĀ

動静脈奇形

術前塞栓術x完全切除~組�合わせÿ可能z症例wĀ

塞栓術w�nidus~完全閉塞を⽬指yÿ流⼊動脈�け
wzくĀ

治療抵抗例w�MEK阻害薬zy~分⼦標的治療を検討

再発⾼úスク例w�頻回~画像評価ÿ3-6ヶ⽉txĀ

早期再発兆候{�迅速z再治療
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⻑期モニタリングと早期再発発⾒

再発~早期発⾒x適切z介⼊~た±{�1計画的z⻑期òニタúンÀ|不可⽋wす2

定期的な臨床評価

治療後²定期的z診察を継続し1病変~視診zよび触

診{よ»評価を⾏います2サ´º1⾊調1硬u1圧

痛1拍動1温度変化zy~細{z変化{注意を払いま

す2また1患者⾃⾝{よ»⾃⼰観察~指導²重要wあ

º1y~ようz変化|あ¼�医療機関を受診すべ}{

を具体的{説明します2特{再発ú¹¿~⾼い症例w

�13〜6ヶ⽉tx~定期評価|推奨u¼ます2

画像モニタリング

治療後~定期的z画像評価�1臨床的{明確wzい早

期~再発を検出す»上w有効wす2⾮侵襲的w繰º返

し実施可能z超⾳波»ùーù÷ù検査�特{有⽤w

す2MRI�よº詳細z情報を提供します|1Ã¹øx
利便性を考慮し1通常6〜12ヶ⽉tx{実施します2
動静脈奇形{zいv�1⾎管造影やCT²ン¾ºÀùõ
³ー|再発評価{役⽴t場合|あºます2画像所⾒~

経時的変化を客観的{評価す»た±1標準化u¼た計

測⽅法~導⼊²重要wす2

バイºマー»ー

特定~⾎液Ā´ºマー»ー�1再発~òニタúンÀ{

有効z場合|あºます2静脈奇形w�1D-dimerやõ
³öúþÂン値~変動|病変~活動性を反映す»sx

|あºます2»サĀッÿ‧ñúッø現象を伴う

KHE/TAw�1⾎⼩板数やõ³öúþÂン値~òニタ
úンÀ|再発予測{有⽤wす2将来的{�1⾎中循環

腫瘍DNAÿctDNAĀや特異的マ´¿ロRNAzy~新た
zĀ´ºマー»ー~開発²期待u¼vいます2

患者教育と共同意思決定

患者xt家族{対し1再発~ú¹¿x兆候1òニタú

ンÀ~重要性を⼗分{説明し1理解を促すsx|極±

v重要wす2特{⼩児患者|成⼈期{移⾏す»際~継

続的zÁ²~必要性を強調します2また1再発時~治

療選択肢{tいv²事前{検討し1患者x医療者|共

同w意思決定{基uいた⾏動計画を⽴vvzくsx|

推奨u¼ます2患者~QOLx治療侵襲~Āùン¹を考
慮した1個別化u¼たõ¹ロー²ッ÷計画|理想的w

す2

治療抵抗性‧再発例への対応

繰º返し再発す»難治性~症例{�1以下~対応を検討す»こx|重要wす：

治療戦略~根本的z⾒直しÿ例：局所治療{¹全⾝治療へ~転換Ā

分⼦診断{基づいた標的治療~検討ÿPIK3CA変異{�アûペúシö1RAS/MAPK変異{�MEK阻害薬zyĀ

新規治療法や臨床試験へ~参加~検討

¸º専⾨的z⾼次医療機関へ~紹介

緩和的ア÷ローチÿ完全z治癒w�zく1症状コントローûを主⽬的xす»Ā

再発を繰º返す症例w�1患者~⼼理的負担²⼤}いた±1精神的zサポート²重要z要素wす2
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⾎管腫‧⾎管奇形の診療における画像解析AIの応⽤
⼈⼯知能ÿAIĀ技術~進歩{¸º1⾎管腫‧⾎管奇形~診断1治療計画1効果判定{zいv1画像解析AI~応⽤|進³wい~す2こ¼¹~技術�診療精度~向上x効率化{寄
Pしvい~す2

診断⽀援におけるAI応⽤
⾎管腫‧⾎管奇形~診断{zいv1AI技術|様々z形w応⽤さ¼vい~す：

疾患分類‧鑑別診断

÷³ー÷ùーûンÀ²⽤い�画像解析{¸º1⾎管腫‧⾎管奇形~正確z分類

x鑑別診断²⽀援す»シ¹öĀ|開発さ¼vい~す2臨床写真{¹~⾃動分類

²û´úºĀw�1畳�込�ûューùûýóøワー¿ÿCNNĀ²⽤いv1乳児
⾎管腫1⽑細⾎管奇形1静脈奇形zy~鑑別|可能{zºttあº~す2特{

⾮専⾨医{xsv鑑別|難しい症例ÿ例：乳児⾎管腫x先天性⾎管腫~区別Ā

{zいv1診断精度~向上|期待さ¼vい~す2

~�1超⾳波画像やMRI画像~特徴量解析{¸º1各疾患µö¿´÷~⾃動識
別�研究さ¼vい~す2例え�1静脈奇形~超⾳波画像{zいv1腔~⼤}

さ1形状1¸³ー輝度zy~特徴{¹AI|病変~性質²分析し1硬化療法~反
応性予測{�応⽤さ¼ttあº~す2

病変範囲の⾃動セÀñンテーション

MRIやCT画像{¹⾎管奇形~正確z範囲²⾃動抽出ÿ»ÀāンöーションĀす
»AI²û´úºĀ|開発さ¼vい~す2従来�放射線科医|⼿動w病変範囲²
描出しvい~し�|1AI{¸»⾃動»Àāンöーション{¸º1¸º客観的{
t再現性~⾼い評価|可能{zsvい~す2

特{複雑z形状~⾎管奇形や1正常組織x~境界|O明瞭z病変~評価{有⽤

wす2U-Netzy~»Àāンöーション専⽤ûューùûýóøワー¿²⽤い»
こxw1⾼精度z病変抽出|実現しvい~す2こ¼{¸º1病変体積~正確z

測定や1治療前後~変化~定量的評価|容易{zº~す2~�13D再構成x組
�合わせ»こxw1⽴体的z病変~広|ºや重要構造x~関係²視覚化す»こ

x�可能wす2

⾎流動態解析

4D Flow MRIや»ùーù÷ù超⾳波~÷ー¿²AIw解析す»こxw1⾎管奇形
内~詳細z⾎流動態²評価す»こx|可能{zºttあº~す2特{動静脈奇

形や⾼流速病変~評価{zいv1⾎流ā¿ーン1流速分布1乱流領域zy~特

徴²⾃動的{抽出し1病変~重症度や治療効果~判定{役⽴v»研究|進³w

い~す2

機械学習²û´úºĀ²⽤いv1⾎流÷ー¿{¹<危険z=⾎流ā¿ーン

ÿ例：⾼ú¹¿~破裂ú¹¿²⽰唆す»ā¿ーンĀ²同定す»試��あº~

す2~�1治療シÿュüーションx組�合わせ»こxw1塞栓術や硬化療法後

~⾎流変化²予測し1最適z治療戦略²選択す»��~意思決定⽀援ôーûx

しv~応⽤�研究さ¼vい~す2

þûñòーðû統合解析

異z»画像ĂÀúö³ÿMRI1CT1超⾳波zyĀ{¹~÷ー¿²統合しv解析
す»AIシ¹öĀ�開発さ¼vい~す2各ĂÀúö³~⻑所²活{し�総合的z
評価|可能{zº1¸º正確z診断x治療計画~⽴案{役⽴�~す2

例え�1形態情報²提供す»MRI1⾎流情報²提供す»ù÷ù超⾳波1代謝活
性²⽰すPETzy~÷ー¿²統合し1病変~包括的z特徴uけ²⾏うこx|w
}~す2さ¹{1画像÷ー¿x臨床情報ÿ年齢1性別1症状1遺伝⼦情報zyĀ

²組�合わせ�統合解析{¸º1個々~患者{最適z治療法~予測や予後予測

|可能{z»x期待さ¼vい~す2

治療計画と効果判定におけるAI応⽤
⾎管腫‧⾎管奇形~治療計画⽴案x効果判定{zいv�1AI技術~応⽤|進³wい~す：

個別化治療計画⽀援

患者÷ー¿x画像情報²統合解析す»こxw1個々~症例{最適z治療法²予

測‧推奨す»AIシ¹öĀ~開発|進³wい~す2過去~治療症例÷ー¿ベー¹{
¹学習し�²û´úºĀ|1新規症例~特徴ÿ病変¿´÷1µ´º1部位1患者

年齢zyĀ{基uいv1最�成功率~⾼い治療º÷ション²提案し~す2例え

�1特定~特徴²持t静脈奇形{対しv1y~硬化剤|最�効果的{1何回~»

óション|必要{zy²予測す»こx|w}~す2~�1機械学習²⽤い�治療

効果予測Ă÷û{¸º1÷ý÷ùþýーû治療へ~反応性や1シýúĀ¹治療~

有効性²事前{予測す»研究�進�¹¼vい~す2

治療シÿュüーション

³ンôュー¿シÿュüーション技術xAI²組�合わせ»こxw1治療介⼊~結果
²事前{予測す»シ¹öĀ|開発さ¼vい~す2特{⾎管内治療ÿ塞栓術‧硬化

療法Āw�1治療後~⾎流変化²シÿュüーションす»こxw1最適z塞栓点や

硬化剤注⼊部位²決定す»~{役⽴�~す2流体⼒学シÿュüーションÿCFDĀ
xAI²組�合わせ�ÿ´öúóùĂ÷û{¸º1ú²û¿´Ā~治療シÿュüー
ション|可能{zºttあº~す2~�1⼿術シÿュüーションw�1術前画像

{¹3DĂ÷û²⽣成し1様々z切除範囲~シúúº²ö¹øす»こxw1機能
温存x根治性~Āùン¹²最適化す»こx|w}~す2こ~技術�特{複雑z頭

頸部や四肢~⾎管奇形⼿術w有⽤wす2

治療効果の定量評価

AI²⽤い�画像解析{¸º1治療前後~変化²客観的{t定量的{評価す»こx
|可能{zsvい~す2従来~主観的z評価{代わº1病変体積1⾎流量1組織

性状zy~定量的指標{基uく効果判定|進³wい~す2⾃動»Àāンöーショ

ン技術²⽤い»こxw1治療{¸»病変µ´º~変化²正確{測定し1経時的変

化²Àùõ化す»こx|w}~す2~�1ö¿¹Áă解析や深層特徴量抽出{¸

º1単純zµ´º変化w�捉え¹¼zい微妙z組織変化ÿ例：硬化療法後~線維

化進⾏度Ā�評価可能{zºttあº~す2こ¼¹~客観的評価法�1治療÷ý

ø³û~標準化や多施設研究~質向上{�貢献しvい~す2

再発úス¿予測

治療後~画像所⾒x臨床÷ー¿{¹1再発ú¹¿²予測す»AIĂ÷û~開発|進
³wい~す2特{動静脈奇形zy再発率~⾼い疾患w�1早期~再発兆候²検出

し1予防的介⼊~¿´ÿンÀ²決定す»~{役⽴�~す2機械学習²û´úºĀ

�1過去~再発症例{¹ā¿ーン²学習し1新�z症例~再発ú¹¿²¹³²化

す»こx|w}~す2画像÷ー¿�けwzく1分⼦⽣物学的þー»ーÿ例：特定

~遺伝⼦変異~有無Āや臨床経過情報�組�込�こxw1予測精度|向上し~

す2⾼再発ú¹¿x判定さ¼�症例{対しv�1¸º頻回~õ¹ýー²ó÷や予

防的治療介⼊²検討す»こx|w}1個別化さ¼�⻑期管理計画~⽴案{貢献し

~す2
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AI導⼊の課題と将来展望
⾎管腫‧⾎管奇形診療へ~AI導⼊{�1以O~課題x将来~展望|挙r¹¼~す2

現在の課題

学習÷ータの不⾜：希少疾患~た�1⼤規模÷ータセッø~

構築|困難wす2

標準化の問題：施設間w画像取得÷ロøコû|異zº1AI性
能{影響をPえ~す2

解釈可能性：AI~判断根â|<öùックボック¹=xz»場
合|あº~す2

検証不⾜：多施設w~前向}検証研究|少zい現状|あº~

す2

導⼊³スø：AI導⼊‧運⽤~費⽤対効果{tいv1検証|O
⼗分wす2

倫理的問題：AI診断{zq»責任所在や患者同意~取得⽅法
|課題xzº~す2

将来展望

国際連携÷ータベース：多施設‧多国間w~症例÷ータ共有

{¸º1学習÷ータ~ã充|期待さ¼~す2

遺伝⼦-画像融合解析：遺伝⼦変異情報x画像特徴~相関解析
{¸»精密医療~実現|展望さ¼~す2

治療ナビ²ーション：術中ARxAIを組�合わせたúアûタイ
Ā治療⽀援|発展す»wしょう2

遠隔診療⽀援：⾮専⾨医{¸»初期診断‧øúアー¸~精度

向N|⾒込~¼~す2

⻑期予後予測：ùイõコー¹全体を視ß{⼊¼た個別化管理

計画~策定|可能{zº~す2

新規治療標的の発⾒：画像-分⼦相関解析{¹1新たz治療標
的|同定さ¼»可能性|あº~す2

AIと医師の協働
⾎管腫‧⾎管奇形診療{zq»AI~役割�1医師~判断や経験{取sv代わ»�~w�zく1�し½そ¼を⽀援‧強化す»sx{あº
~す2

患者中⼼

臨床判断

共同診断

⾼精度解析

治療決定：医師|最終
的z判断x倫理的配慮

を⾏う

患者コÿュニケー·ョ
ン：医師{¸»結果説

明x⼼理的⽀援

診断補助：AI~初期評
価を医師|確認‧補正

÷ータ処理：⼤à画像
~⾼速解析x微細変化

~検出

AI時代の医学教育と専⾨性
⾎管腫‧⾎管奇形診療{AIが導⼊さ¼»中w1医師~役割x必要z¹キû²変化しvいます2今後~専⾨医{�1AI解析結果
~適切z解釈能⼒1AIツーû~限界~理解1÷ータサ´エン¹~基礎知識zyが求±¹¼»wしょう2同時{1AIが担えzい
患者x~コÿュニケー·ョン1複雑z臨床判断1倫理的意思決定xいった<⼈間的=側⾯~重要性�°し½⾼まºます2医

学教育{おいv²1AIúöù·ーxヒューþニºĀ~両⾯を強化す»カúキュùĀ改⾰が期待さ¼ます2専⾨医x技術者ÿ÷
ータサ´エンö³¹ø1AIエン¸ニ²zyĀ~協働²1今後ますます重要xz»wしょう2

D21-V1.0

66


