
告示
番号

疾患名 改訂内容 改訂理由 頁

14 慢性炎症性脱髄性多発神経炎
/多巣性運動ニューロパチー

鑑別診断の追加と記載の明確化。 診断基準の明確化。 1

22 もやもや病 ｢診断基準｣に参照としてもやもや血管の画像等を挿入。診断基準の明確化。 7

38 スティーヴンス・ジョンソン症候群
｢診断基準｣の症状を明確化し、病理診断と鑑別診断を
追加。

ガイドラインに沿った診断基準の修正。 17

39 中毒性表皮壊死症 ｢診断基準｣の症状を明確化し、鑑別診断を追加。 ガイドラインに沿った診断基準の修正。 23

63 特発性血小板減少性紫斑病 重症度分類2種類のうち、「重症度区分」の削除。 重症度分類の明確化。 29

84 サルコイドーシス

｢診断基準｣を臨床症状、特徴的検査所見、臓器病変を
強く示唆する臨床所見、鑑別診断、病理学的所見に整
理し、診断基準を明確化。
鑑別診断の原発性胆汁性肝硬変の表記を変更。

ガイドラインに沿った診断基準の修正。
93原発性胆汁性肝硬変の改訂による改訂。

34

92 特発性門脈圧亢進症 鑑別診断の原発性胆汁性肝硬変の表記を変更。 93原発性胆汁性肝硬変の改訂による改訂。 44

指定難病の支給認定に係る基準の修正案のポイント(一覧） 資料４－１
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93 原発性胆汁性胆管炎
（原発性胆汁性肝硬変）

告示病名の変更（旧病名を（　）で併記）。 病名の適正化。 50

97 潰瘍性大腸炎 重症度分類に「顕血便の判定」を追記。 重症度分類の明確化。 55

116 アトピー性脊髄炎
｢診断のカテゴリー｣のProbable Ｂを「絶対基準＋相対
基準のうち2個以上」に変更。

国際基準に沿った診断基準の修正。 60

119 アイザックス症候群
｢診断基準｣の主要症状Aにニューロミオトニア
の文言を追加。

診断基準の明確化。 65

158 結節性硬化症　
｢診断基準｣の「腎血管筋脂肪腫」を「血管筋脂肪腫」
に変更。

国際基準に沿った診断基準の修正。 71

167 マルファン症候群 ｢診断基準｣の遺伝子検査の項目を5から6に増加。 国際基準・ガイドラインに沿った診断基準の修正。 77

171 ウィルソン病 鑑別診断の原発性胆汁性肝硬変の表記を変更。 93.原発性胆汁性肝硬変の改訂による改訂。 82

285 ファンコニ貧血 ｢診断基準｣の遺伝子検査の項目を16から19に増加。 ガイドラインに沿った修正。 89

300 IgG4関連疾患 ｢重症度分類｣の記載を明確化。 重症度分類の明確化。 95

他に１１２疾患について概要等の軽微な修正をおこなっている。


