
認定基準及び臨床調査個人票（案）  

1間脳下垂体機能障害  

IPRL分泌異常症   

Ⅱ ゴナドトロピン分泌異常症   

ⅢADH分泌異常症   

Ⅳ下垂体性TSH分泌異常症   

Ⅴクッシング病   

Ⅵ先端巨大症  

Ⅶ下垂体機能低下症  

PI   

P2   

P7   

P12   

P18   

P23   

P29   

P35  

2家族性高コレステロール血症（ホモ接合体）  P42  

3脊髄性筋萎縮症  P47  

4球脊髄性筋萎縮症  P53  

5慢性炎症性脱随性多発神経炎  P59  

6肥大型心筋症  P64  

7拘束型心筋症  P71  

8ミトコンドリア病  P77  

9リンパ脈管筋腫症（LAM）  P82  

10重症多形溶出性紅斑（急性期）  P91  

11黄色靭帯骨化症  P94   



間脳下垂体機能障害  

疾患概念   

間脳下垂体機能障害とは、間脳下垂体に生じた腫瘍、炎症、又は血管障害等の原因に  

ょり、下垂体ホルモンの分泌異常を来し、様々な臨床症状を来す病態のことである。   

よって、異所性ホルモン産生腫瘍、間脳下垂体機能障害の無い患者に対して手術や医  

薬品の使用等により間脳下垂体機能障害を来した場合には、ここで言う間脳下垂体機能  

障害には含まれない。  

Ⅰ．PRL分泌異常症  

Ⅲ．ゴナドトロピン分泌異常症  

Ⅲ．ADH分泌異常症  

Ⅳ．下垂体性TSH分泌異常症  

Ⅴ．クッシング病  

Ⅵ．先端巨大症  

Ⅶ．下垂体機能低下症  
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Ⅰ．プロラクチン分泌異常症  

A．プロラクチン分泌過剰症  

1．主要項目  

（1）主症候  

（∋ 女性：月経不順・無月経、不妊、乳汁分泌、頭痛、視力視野障害  

② 男性：性欲低下、陰萎、頭痛、視力視野障害、女性化乳房、乳汁分泌  

（2）検査所見  

血中PRL基礎値の上昇：複数回、安静時に採血し免疫学的測定法で測定して、  

いずれも20ng／ml以上を確認する。  

2．鑑別診断   

薬物服用によるプロラクチン分泌過剰、原発性甲状腺機能低下症、異所性プロラ   

クチン産生腫瘍、慢性l腎不全、胸壁疾患  

3．診断基準   

確実例：（1）の1項目を満たし、かつ（2）を満たすもの。  

B．プロラクチン分泌低下症  

プロラクチン分泌低下症については、下垂体前葉機能低下症の認定基準を用いること  

とする。  
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プロラクテン分泌異常症 臨床調査個人票  （新規）  

ふりがな  

氏 名   男   苦言三二芸≡二歪  
年 月  日生 

（満  歳）  

住  所   
出  生 発病時在住  

TEL  （   ）  

都道府県  都道府県   

発病年月   
平成 年 月 

年 月 日  
・   

時頃 

身体障害者    1・あり（等級 級）2・なし  
手 帳  

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）   
受療動向  
（最近6か月）   

）   

家 族 歴  近親結婚：1．あり  2．なし  3．不明  
血族内発症：1．あり  2．なし  3．不明  ありの場合（続柄  ）   

（具体的に記入）  

発症と経過  

【wISH入力不要】   

診断病名   ［］ プロラクチン（PRL）分泌過剰症   

口 月経不順 口 無月経 口 不妊 □ 乳汁分泌 口 頭痛 □ 視力陥害  
主症状  

口 性欲低下 □ 陰萎  □ そめ他（  ）   

1 血消PRL値 （2回以上の測定が必要です）  

1）  ng／ml（測定日：  年  月  日）  

2）  ng／ml（測定日：  年  月  日）  

3）  ng／ml（測定日：  年  月  日）  

基主酎直（  ng／ml）  

検査所見                                                                                          2 画像検査  

MRIまたはヒTで視床下部下垂体病変  

下垂体腺腫［コ あり：ロ桜内   □鞍上進展   □油紙静脈洞浸潤  
腫瘍容砧（H：  ）mm x（W‥   ）n－m X （D：  ）ml。  

［コ なし （下垂体の高▼さ  mm）  

視床下部病変□ あり（具体的な病変：  ）□ なし   

⊂］pRL産生下垂体腺腫  

病因  □ 他の下垂体病変  （疾患名  
）  

□ 下垂体茎・視床下部病変（嘆息名  
）   

・薬物服用によるPRL分泌過剰  □ 除外できる   □ 除外できない  
・原発性甲状腺機能低下症  □ 除外できる   □ 除外できない  

鑑別診断  ・異所性PRL産生腫瘍  □ 除外できる  □ 除外できない  
・慢性腎不全  口 除外できる  □ 除外でき′ない  
・胸壁疾患  □ 除外できる   □ 除外できない   

LH・FSH系  1．正常 2．低下 3．克進  
TSH系  1．正常 2．低下 3．冗進  

他の下垂体                              ACTH系  

ホルモン分泌  
1．正常 2．低下 3．克進  

GH系  1．正常 2．低下 3．完進  
バゾプレシン系  1．正常 2．低下 3．克進   

1）経過：  

2）現在の薬物治療  
治療内容  

□ あり  □ なし  

種類と畳：ロブロモクリブチン ロカベルゴリン ロテルグリド（投与誌  ）  

3）その他の治療：  

治療  

1．あり  2．なし  3．不明  

治療効果  
治療後（薬物療法では治療中）血中PRL値  ng／ml  

基準値（  ng／ml）  

2．不明（これから治療する患者を考慮し）   
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プロラクテン分泌異常症 臨床調査個人票  （更新）  

ふり がな   －－－－－－－－－－－－－－－一一－－－－－－川－－－－－－－－一－－－一一－－一一一 

氏  名   二塁   苦言三二芸≡：歪  
年 月  日 

満  歳）  

丁  

住  所  
出  生   発病時在住  

都道府県   都道府県   
TEL  （   ）  

成  年 
発病年月  初診年月日…二  

時 
年月日  

身体障害者    1．あり（等級  級） 2．なし  
手 帳  

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）   

受療動向  
（最近6か月）   

）   

近親結婚：1．あり  2．なし  3．不明  
家 族 歴            血族内発症：1．あり  2．なし  3．不明  ありの場合（続柄      ）   

（具体的に記入）  

治療と経過  

【wISH入力不要】   

診断病名   ［コ プロラクチン（PRL）分泌過剰症   

［コ 月経不順 ⊂］無月経 口 不妊 ［］乳汁分泌 ⊂］頭痛 □ 視力障害  
主症状  

口 性欲低下・□ 陰萎  口 その他（  ）   

1 血晴PRL値 （2回以上の測定が必要です）  

1）  ng／ml（測定日：  年  月  日）  

2）  ng／山  年  月  日）  

3）  ng／lnl（測定日：  年  月  日）  

基準値＿（  ng／lnl）  

検査所見  

MRIまたはCTで視床下部下垂体病変  

下垂体腺腫［コ あり＝ロ鞍内   □鞍上進展   □海綿静脈洞浸潤  

腫瘍容積（H‥   ））nm X（W：  ）lnm X （D‥   ）mm  

［コ なし （下垂体の高さ  mm）  

視床下部病変□ あり （具体的な病変‥  ）□ なし   

［コ PRL産生下垂体腺腫  

病因  ［］他の下垂体柄変  （疾患名  
）  

□ 下垂体茎・視床下部病変（疾患名  
）   

・薬物服用によるPRL分泌過剰  ［コ 除外できる   口 除外できない  

・原発性甲状腺機能低下症  ⊂］除外できる   ［コ 除外できない  

鑑別診断  ・異所性PRL産生腫瘍  口 除外できる   □ 除外できない  
・慢性腎不全  ［コ 除外できる   □ 除外できない  
・胸壁疾患  ［コ 除外できる   ロ 除外できない   

LH・FSH系  1．正常  2．低下 3．克進  

他の下垂体                TSH系  1．正常  2．低下 3．先進   
ホルモン分  ACTH系  1．正常 2．低下 3．克進   

泌   GH系  1．正常  2．低下 3．冗進  
バゾプレシン系  1．正常  2．低下  3．克進   

1）経過：  

治療内容  
2）現在の薬物治療  ［コ あり  □ なし  
種類と最：ロブロモクリブチン［］カベルゴリン ロテルグリド  （投与量  ）  

3）その他の治療：  
治療  

1．あり  2．なし  3．不明  

治療効果  
治療後（薬物療法では治療中）血中PRL値  ng／ml  

基準値（  ng／ml）  

2．不明（これから治療する患者を考慮し）   
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Ⅱ．ゴナドトロピン分泌異常症  

A．ゴナドトロピン分泌過剰症  

1．主要項目   

（1）主症候  

①女性：月経異常  

②男性：女性化乳房   

（2）検査所見  

（D腫瘍によって産生されるゴナドトロピン（LH、FSH、hCG）またはLHRHによっ  

て生じるゴナドトロピン分泌が健常者の年齢・性別基準値に比して高値を示す。  

②画像診断（MRIまたはCT）で視床下部や下垂体に腫瘍性病変を認める。  

なお、必要に応じて、以下の検査を行った場合  

③摘出した下垂体腫瘍組織の免疫組織化学的検索によりゴナドトロピン分泌を  

認める。  

2．診断基準  

確実例：1（1）のいずれかを満たし、かつ1（2）①から③すべての項目を満た  

すもの。  

B．ゴナドトロピン分泌低下症  

ゴナドトロピン分泌低下症については、下垂体前葉機能低下症の認定基準を用いるこ  

ととする。  
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ゴナドトロピン分泌異常症 臨床調査個人票  （新規）  

氏  名  1男   芳冨；二器≡‥歪  
年 月  日生 

（満  歳，  

住  所   
出  生   発病時在住  

（   ）  

都道府県   都道府県   
TEL  

成  年 
発病年月  初診年月日…二  年月日  

保険1．政2．組3．共  

時 
種別4．国5．介6．高   

身体障害者  
1・あり（等級 級）2・なし  

手 帳  
介護認定l・要介誰（要介離）2・要支援 3・なし   

社会活動（1．就労 2．就学 3．家事労働 4．在宅痺養 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）   
受療動向  

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）  

）   

近親結婚：1．あり  2．なし3．不明  

家 族 歴       血族内発症：1．あり  2．なし  3．不明  ありの場合（続柄      ）   

（認められるものにチェック）  

□ 月経異常（無月経、過少月経、希発月経など、女性のみ）  

□ 女性化乳ノ芳（升性のみ）  

□ 意欲低下、インポテンツ、不妊  

主症候  □ 陰毛・腋毛の脱落  

□ 性器萎縮  

□ 乳房萎縮  

□ 二次性徴の欠如あるいは進行停止  

ロ その他の症状（  ）   

測定値  

（  ）mIU／ml    測定日：  
1）血中LH  

基準値  年  月  日  

（  ）mIU／lnl  

測定値  

（  

2）血中FSH  
）mIU／ml    州定日：  

基準植  年  月  日  

（  ）mIU／】l11  

測定値  

（  

3）血中hCG  
）m工U／Ⅰ山    測定日：  

基準値  年  月  日  
検査所見  

（  ）lⅥIU／ll11  

測定値  
4）血中テストステロン（野性）  

（  ）pg／ml    測定日：  

基準値  
血中エストラジオール（女性）  

年  月  日  

（   ）pg／ml  

5）ゴナドトロピン負荷試験により性ホルモン増加反応  
口あり  □なし  

6）性器に器腎的な異常の有無  
□あり  □なし  

7）画像診断における視床下部や下垂体に腫瘍性病変  
□あり  □なし   

鑑別診断  薬物性のゴナドトロピン分泌異常症   ロ鑑別できる  □鑑別できない   
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ゴナドトロピン分泌異常症 臨床調査個人票  （更新）  

氏  名   ；‥…二  
年 月  日生 

（満  歳）  

T  

住  所  
出  生   発病時在住  

TEL  （   ）  

都道府県   都道麻県   

成  年 
発病年月  初診年月日…二  

保険1．政2．組3．共  

時 
年月日     種別4．国5．介6．高   

身体障害者  
1・あり（等級 級）2・なし  

手 帳  
介瀧定l憎介護（要介護度）2・要支援 3・なし   

生活状況  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）   
受療動向  

（猿近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（   ）   

近親結婚：1．あり  2．なし  3．不明  
家 族 歴         ▲■▲－－－■－－■－－－－－－－－－－－－－－－－一－－－－－－－■－▲－－－－－－－－－一一一一－一一－－－－－－－－－－－－－－－－－一一－－一一←－－－－－－－－一一－－－一一－－－一一－－一－－－－－－－一一－－－一一▲－－－－－－－－－－一一一一－－－－－－－一一一一→一－－－－一一－－一一一－－－【－一一一一－－▲－一－－－－－一－←－－，・・・・－－－一一、←  

血族内発症＝1・あり 2．なし 3．不明 ありの場合（続柄  ）   

（具体的に記入）   

治療と経過  

（認められるものにチェック）  

□ 月経異常（無月経、過少月経、希発月経など、女性のみ）  

□ 女性化乳房（男性のみ．）  

口 達欲低下、インポテンツ、不妊  

主症候  □ 陰毛・腋毛の脱落  
□ 性農萎縮  

□ 乳房萎縮  

ロ ニ次性徴の欠如あるいは進行停止  

□ その他の症状（  
）   

測定値  

（  

1）血中LH  
）nlIU／lnl    測定目：  

躾準値  年  月  日  

（  ）mIU／ml  

測定値  

（  

2）血中FSH  
）mIU／ml    測定日：  

基準偵  年  月  日  

（  ）mIU／ml  

測定値  

（  

3）血中hCG  
）mIU／ml    測定日：  

基準値  年  月  日  
検査所見  

（  ）mIU／lnl  

4）血中テストステロン（男性）   
測定値  

（   ）pg／ml    測定日：  

基準値  

血中エストラジオール（女性）  
年  月  日  

（   ）pg／ml  

5）ゴナドトロピン負荷試験により性ホルモン増加反応  
□あり  □なし  

6）性器に器質的な異常の有無  
ロあり  □なし  

7）画像診断における視床下部や下垂体に腫瘍性病変  
口あり  □なし   

鑑別診断  薬物性のゴナドトロピン分泌異常症   □鑑別できる  □鑑別できない   
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Ⅲ．ADH分泌異常症  

A．バゾプレシン分泌低下症（中枢性尿崩症）   

1．主要項目   

（1）主症候  

① 口渇  

・ニー 一日l－  

③ 多尿  

（2）検査所見  

（D 尿量は1日3，000ml以上。  

② 尿浸透圧は300mOsm／kg以下。  

③ 水制限試験においても尿浸透圧は300mOsm／kgを越えない。  

④ 血簗ノミゾプレシン濃度：血清ナトリウム濃度と比較して相対的に低下する。  

5％高張食塩水負荷（0．051ml／kg／I－－inで120分間点滴投与）時に、血清ナト  

リウムと血巣バゾプレシンが それぞれ、i）144一一1Jh／Lで1．5pg／ml以下、ii）  

146mEq／Lで2・5pg／ml以下、iii）148mEq／Lで4pg／ml以下、iv）150mEq／L以  

上で6pg／I山以下である。  

⑤ バゾプレシン負荷試験で尿遺は減少し、尿浸透圧は300mOs－n／kg以上に上昇  

する。  

（3）鑑別診断  

多尿を来す中枢性尿崩症以外の疾患として次のものを除外する。  

① 高カルシウム血症：血晴カルシウム濃度が11，Omg／dlを上回る。  

② 心因性多飲症：高張食塩水負荷試験と水制限試験で尿量の減少と尿浸透圧の  

上昇および血粟バゾプレシン濃度の上昇を認める。  

③ 腎性尿崩症：バゾプレシン負荷試験で尿量の減少と尿浸透圧の上昇を認めな  
い。定常状態での血膿バゾプレシン濃度の基準値は1．Opg／ml以上とな って  

いる。   

2．参考事項   

（1）血清ナトリウム濃度は正常域の上限に近づく。   

（2）Tl強調MRI画像における下垂体後光輝度の低下。但し、高齢者では正常人で  

も低下することがある。   

3．診断基準  

完全型中枢性尿崩症：1（1）の①から③すべての項目を満たし、かつ1（2）の  

①から⑤すべての項目を満たすもの。  

部分型中枢性尿崩症：1（1）の①から③すべての項目を満たし、かつ1（2）の  

①、②、⑤を満たし、1（2）の④iから正の1項目を満た  

すもの。   

4．特定疾患治療研究事業の対象範囲  

上記の完全型中枢性尿崩症か部分型中枢性尿崩症の診断基準いずれかを満たすも  

の。  
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B．バゾプレシン分泌過剰症（SIAI）H）   

1．主要項目   

（1）主症状  

脱水の所見を認めない。   

（2）検査所見  

① 低ナトリウム血症：血清ナトリウム濃度は135mEq／Lを下回る。  
② 血粟バゾプレシン値：血清ナトリウムが135mEq／L未満で、血祭バゾプレシ  

ン値が測定感度以上である。  

③ 低浸透圧血症：血腫浸透圧は280mOsrn／kgを下回る。  

④ 高張尿：尿浸透圧は300mOsm／kgを上回る。  

⑤ ナトリウム利尿の持続：尿中ナトリウム濃度は20mEq／L以上である。  

⑥ 腎機能正常：血清クレアチニンは1．2mg／dl以下である。  

⑦ 副腎皮質機能正常：早朝空腹時の血清コルチゾールは6〃g／dl以上である。   

2．参考事項   

（1）血膿レニン活性は5ng／ml／h以下であることが多い。   

（2）血清尿酸値は5nlg／dl以下であることが多い。   

（3）水分摂取を制限すると脱水が進行することなく低ナトリウム血症が改善する。   

3．鑑別診断   

（1）細胞外液量の過剰な低ナトリウム血症：心不全、肝硬変の腹水貯留時、ネフロ  

ーゼ症候群   

（2）ナトリウム漏出が著明な低ナトリウム血症：腎性ナトリウム喪失、下痢、嘔吐   

（3）異所性ADH分泌腫瘍   

4．診断基準  

確実例：（1）を満たし、かつ（2）①から⑦すべての項目を満たすもの。  

ー13－  
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ADH分泌異常症 臨床調査個人票  （新規）  

ふ り がな  
1．明 2．大  

3．昭 4．平  
年   月  日生  

氏  名  
（満  歳）  

発病暗在住  
都道府県  

出  生  

都道府県  
住  所  

TEL  （   ）  

平成  年  月  日          時頃  1．昭和 2．平成  
1．政 2．組 3．共  

4．国 5．介 6．高  
発病年月  年  月  日  

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（  ））  

日常生活（1．正常 乙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  

受療動向 （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（  ）  

（具体的に記入）  

発症と経過  

1．SIADH  2．中枢性尿崩症  

中枢性尿崩症  

1．原疾患   

（1）中枢神経疾患（疾患名  
（2）内分竜必疾患 （疾患名  

1．原疾患   

（1）特発性  
（2）家族性  

（3）続発性  

（4）その他  

（5）不明  

（疾患名  

（薬剤名  

（疾患名  

（3）肺疾患  
（4）薬剤  

（5）その他  

（6）不明  

（原疾患：  

（  

2．主要臨床症状（ 年  月現在）   

倦怠感  1．あり  2．なし  
食欲低下 1．あり  2．なし  
脱水  1．あり  2．なし  
その他 （  

2．主要臨床症状（ 年  月現在）   

多尿  1．あり  2．なし  3．不明  
口潟  1．あり  2．なし  3．不明  
その他 （  

3．不明  
3．不明  
3．不明  

画他所見（実施日：  年  月  日）  

頭書βMRI l．所見あり（  

頭部CT l．所見あり（  

） 2，所見なし 3．未施行  

） 2．所見なし 3．末施行  

検査成績（実施日：   年  月  

血晴ナトリウム  

血清クロール  

血消クレアチニン  

血晴コルチゾール  

血精力リウム  

血柄カルシウム  

血柄尿酸  

血膿浸透圧  

血膿ADH濃度  

基準値  

mOsm／kg  

pg／ml  
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分 類   解  説   

特発性中枢性尿崩症  認定基準1（1）と1（2）以外には、画像上認められる器質的異常或   いは 

機能的異常を視床下部一下垂体系に認めないもの。   

認定基準1（1）と1（2）に加えて、画像上認められる器質的異常或  
続発性中枢性尿崩症     いは機能的異常を視床下部一下垂体系に認めるもの。   

原則として常染色体優性迫伝形式を示し、家族内に同様の疾患患者  
家族性中枢性尿崩症     があるもの。   
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ÅDH分泌異常症 臨床調査個人票  （更新）  

ふ り がな  
1．明 2．大  

3．昭4．平  
年  月  日生  

氏  名  
（満  歳）  

出  生  

都道府県  発病時在住 都道府県  住  所  

TEL  （   ）  

平成  年  月  目          時頃  1．昭和 2．平成  
1．政 2．組 3．共  

4．国 5．介 6．高  
発病年月  年  月   日  

身体障害者  

手   帳  
1．あり（等級  扱） 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（  ））  

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  

受療動向  

（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（   ）  

（具体的に記入）  

治療と経過  

1．SIADH  2．中枢性尿崩症  

中枢性戻崩症  

1．原疾患   

（1）中枢神  

1．原疾患   

（1）特発性  
（2）家族性  

（3）続発性  

（4）その他  

（5）不明  

名
名
名
名
名
 
 

患
患
患
剤
患
 
疾
疾
疾
薬
疾
 
 

（
（
（
（
（
 
 

患
 
 

疾
患
 
 

経
 
 （2）内分泌疾  

（3）肺疾患  

（4）薬剤  

（5）その他  

（6）不明  

（原疾患：  

（  

2．主要臨床症状（   

倦怠感  1．あり  
食欲低下 1．あり  
脱水  1．あり  
その他 （  

咋  
2，主要臨床症状（ 年  月現在）  

2．なし  
2．なし  
2．なし  

明
明
明
 
 

不
不
不
 
 
 

3
 
3
3
 
 

多尿  1．あり  2．なし  
口潟  1．あり  2．なし  
その他 （  

3．不明  
3．不明  

両便所見（実施日：  年  月  日）  

頭部MRI l．所見あり（  

頭部CT l．所見あり（  

） 2．所見なし 3．未施行  

） 2．所見なし 3．未施行  

検査成績（実施日：  年  月  日）  

血柄ナトリウム  

血隅クロール  

血清クレアチニン  

血清コルチゾール  

血清カリウム  

血清カルシウム  

血清尿酸  

血燥浸透圧  

血濃ADH濃度  

基準値  

mOsm／kg  

pg／ml  
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分 糠   解  説   

特発性中枢性尿崩症  認定甚準1（1）と1（2）以外には、画像上認められる器質的異常或   いは 
機能的異常を視床下部一下垂体系に認めないもの。   

続発性中枢性尿崩症   認定基準1（1）と1（2）に加えて、画像上認められる器質的異常戎  
いは機能的異常を視床下部一下垂体系に認めるもの。   

原則として常染色体優性迫伝形式を示し、家族内に同様の疾患患者  
家族性中枢性尿崩症     があるもの。   

－1了－   



Ⅳ．下垂体性TSH分泌異  

A．下垂体性TSH分泌克進症  

1．主要項目   

（1）主要症候  

① 甲状腺中毒症状（動惇、頻脈、発汗増加、体重減少）を認める。  

② びまん性甲状腺腫大を認める。  

③ 下垂体腫瘍の腫大による症状（頭痛、視野障害）を認める。   

（2）検査所見  

① 血中甲状腺ホルモンが高値にもかかわらず、血中TSHは用いた検査キットに  

おける健常者の年齢・性別基準値と比して正常値～高値を示す。  

② 画像診断（MRIまたはCT）で下垂体腫瘍を認める。  

③ 摘出した下垂体腫瘍組織の免疫組織学的検索によりTSHβないしはTSH染色  

性を認める。   

2．参考事項   

（1）αサブユニット／TSHモル比〉1．0（注1）   

（2）TRH試験により血中TSHは無～低反応を示す（頂値のTSHは前値の2倍以下と  

なる）例が多い。   

（3）他の下垂体ホルモンの分泌異常を伴い、それぞれの過剰ホルモンによる症候を  

示すことがある。  

（注1）閉経後や妊娠中は除く（ゴナドトロピン高値のため）   

3．鑑別診断  

下垂体腫瘍を認めない時は甲状腺ホルモン不応症との鑑別を必要とする。   

4．診断基準  

確実例：（1）の1項目以上を満たし、かつ（2）①から③すべての項目を満たす  

もの。  

疑い例：（1）の1項目以上を満たし、かつ（2）の①、②を満たすもの。   

B．下垂体性TSH分泌低下症   

下垂体性TSH分泌低下症については、下垂体前葉機能低下症の認定基準を用いること   

とする。  
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下垂体性TSH分泌異常症’臨床調査個人票  （新規）  

ふり がな  

≡二 年 月  日生  
氏  名  

（満  歳）  

発病時在住  
都道府県  

出  生  

都道府県  
住  所  

TEL  （   ）  

平成  年  月  日         時頃  1．昭和 2．平成  
1．政 2．組 3．共  

4．国 5．介 6．高  
発病年月  年  月  日  

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（  
））  

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  

受療動向  

（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（   ）  

近親結婚：1．あり  2．なし  3．不明  

血族内発症‥ 1t あり  2．なし  3．不明  ありの場合（続柄  ）  

家 族 歴  

発症と経過（具体的に記入）  

発病前最大  碓  診  時  現  在  
身
長
・
体
重
 
 

1．主症状  

□動惇  口頻脈  口体重減少  □甲状腺腫  

□心房細勒  口不整脈  口心不全 口月経障害  

□発汗増加 口頭痛  □視野・視力障害  

□陰辛  口 その他（  ）  

－－－－－－－－－－－一一一一－－－－－－－－－－－■－－－－－－－－－－－一一－－－－－－－－－一一嶋－－－－－－－－－－－一－－－－－－－－一一－－一一一－－－－－－一一－－－－－－－－－－－－－－－－一一－－－－－－－－－－－－－－一－－－－一一一－一一－－－－■－■   

2．診断時までの治療：□抗甲状腺剤 （  期間  ）  

口甲状腺摘出 （手術日  年  月  日）  

□】31Ⅰ内用療法 （実施日  年  月  日）  
‾‾‾‾‾‾‾‾▼‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾－‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾－－一－一一儀一－一一－－－－一－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－一一一一－－－－－－－－－－－－－－－一一－－－－－－－一一－－一一－－－一一－－－－－－－－－－－－－－－一一－－＿＿＿＿  

3．血中ホルモン値  

1）血中遊離T4  ng／dl（測定日  

ng／dl  

年  月  日）  

年  月  日）  

年  月  日）  

年  月  

基準値  

2）血中逓椰T3  pg／ml（測定日  

pg／ml  基準値  

3）血柄TSH  〝U／ml（測定日：  

U／ml  基準値  

4）（血中αサブユニット  

基準値  

ng／ml （測定日 二   

ng／ml  

日）  

αサブユニット／TSHモル比   （〒血晴αサブユニット（ng／ml）／TSH・U／mlXlO）  

5）その他のホルモン値（異常値）  

基準値  GH  ng／ml  ng／ml  

ng／ml   

ng／ml   

pg／ml   

〃g／dl  

IU／L  

（IGFl  ng／ml）  基準値  

プロラクチン  ng／ml  基準値  

ACTH  pg／ml  基準値  

コルチゾール  〃g／dl  基準値  

抗TSHレセプター抗体  IU／L 基準値  

TSAb  ％ 基準値  

4．TRfI負荷試験  負荷前TSH（FLIU／ml）  30分  60分  90分  120分  
一一－－－－－－－一－－－－－－－－－一－－－－－－■－一一－－■－－－－－－－－－－－一一－－－－－－－－－－－一－－－－－－－－－－一一－－－－－－－－－－－－－－－－－－一－－－－－－－－－－嶋－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－－   

5．甲状腺ヨード摂取率（シンチグラフィー）（1，施行せず  2，   ％ びまん性、結節性）  
‾‾‾‾－－‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾‾■‾‾‾‾■－‾‾‾‾‾‾‾‾‾－－－－h－－－－－－－一－－－－－－一一－－－－一－－－一一－－－－－一一－一一－－－－－－－－－－－－－一－－－－一一－－－－－－－－－－一一一一一－－－－－－－－－－＿＿＿  

6．その他のホルモン異常（機能低下症）  

ロGH系  ロLH／FSH系  口ACTH系  □PRL系  
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電話語号  
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下垂体性TSH分泌異常症 臨床調査個人票  （更新）  

ふ り がな  
≡二 年 月  日生  

氏  名  
（満  歳）  

発病時在住  
都道府県  

出  生  

都道府県  
住  所  

TEL  （  ）  

1．政 2．組 3．共  

4．国 5．介 6．高  1．昭和 2．平成  平成  年  月  日         時頃  
発病年月  年  月  日  

身体障害者  

手  帳  
1．要介護（要介誰度 ） 2．要支援  3．なし  介護認定  1．あり（等級  級） 2．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（  
））  

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  

受療動向 （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（   ）  

近親結婚：1．あり  2．なし  3．不明  
家 族 歴  

血族内発症：1．あり  2．なし  3．不明  ありの場合（続柄  ）  

治療と経過（具体的に記入）  

現  在  聴  診  時  発病前最大  
身
長
・
体
壷
 
 

1．主症状  

□動悸  □頻脈  口体重減少  口甲状腺腫  口発汗増加 口頭痛  □視野・視力障害  

口心房細動  口不整脈  □心不全 口月経障害  □陰萎  ロ その他（  

2．診断時までの治療：□抗甲状腺剤 （  期間  ）  

□甲状腺摘出 （手術日  年  月  日）  

□131Ⅰ内用療法 （実施日  年  月  日）  

3．血中ホルモン値   

1）血中遊離T4  ng／dl（測定日：  年  月  日）  

韮当封直  ng／dl  

2）血中遊離T3  pg／ml（測定日二  年  月  日）  

基準値  pg／l山  

3）血柄TSH  FLU／ml（測定日：  年  月  日）  

基準値  U／Ⅰ山  

日）  4）（血中αサブユニット  ng／ml （測定日：  年  月  

基準値  ng／ml   

αサブユニット／TSHモル比  （≒ 血柄αサブユニット（ng／ml）／TSH・U／mlXlO）  

5）その他のホルモン値（異常値）   

GH  ng／ml  基準値  

（IGFl  ng／ml）  基準値  

プロラクチン  ng／ml 基準値  

ACTH  pg／ml  基準値  

コルチゾール  〃g／dl 基準値  

IU／L 基準値  抗TSHレセプター抗体  

TSAb  ％ 基準値  ％  

60分  90分  4．TRH負荷試験  負荷前TSH（JlIU／ml）  30分  

5．甲状腺ヨード摂取率（シンチグラフィー）（1，施行せず  2，   ％ びまん性、結節性）  

6．その他のホルモン異常（機能低下症）  

口GH系  □LH／FSH系  D ACTH系  □PRL系  
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