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0 概要 
 

0.1 研究デザイン 
多施設共同調査研究、 retrospective cohort study 

 

0.2 目的 
 

本研究の目的は、1) 先天性嚢胞性肺疾患（congenital pulmonary cystic diseases）に対する本邦の診断、治

療の実態を把握してデータベース化し、本疾患の発生・病理学的な分類の基盤を構築することならびに、

2)生命予後あるいは機能的予後が不良となる患児集団から特徴的な予後因子を探索して、将来的な 層別

化されたリスクに応じた先天性嚢胞性肺疾患に対する周産期治療指針作成への基盤を構築することであ

る。全国的、可及的悉皆的な調査によるデータベース構築から、悪性腫瘍発症など、従来より報告される

本疾患に併発する有害事象に関しても、本邦における発症の実態を調査することも、目的に含まれる。 

 

１）プライマリ・アウトカム：嚢胞性肺疾患の出生前診断を受けた胎児ならびに新生児の生後30日生存  

２）セカンダリ・アウトカム：手術施行の時期、成長時肺機能予後、合併症として胸郭の変形、嚢胞遺残、が

ん化の発生割合 

３）予想される予後因子：出生前診断の有無、出生前診断における重症度（肺病変容積頭囲比など）、合併

奇形、合併する染色体異常、分娩方法、出生後早期の各種データ（Apgarスコアー、血液ガスデータ、

胸部レントゲン所見、心臓超音波検査など）、罹患肺葉数、肺病変の病理学的診断 

 

0.3 対象 
本研究に参加する日本小児外科学会認定施設・教育関連施設、日本小児呼吸器外科研究会参加施設、

および総合周産期母子医療センターにおいて、2002年から2012年の間に嚢胞性肺疾患の出生前診断を

受けた胎児ならびに新生児、および1992年から2012年に出生し、生後に嚢胞性肺疾患と診断された全患

児を調査対象とする。重篤な合併奇形（染色体異常、重篤な心疾患など）の有無、積極的治療か、緩和的

治療や制限的治療の選択については問わない。 

初年度は研究実施施設の7施設で症例を登録し次年度に施設数を拡大する。初年度登録症例数は出生

前診断例では1施設約40例前後を見込み７施設で300例を見込む。出生後手術例は400～500例の登録が

見込まれる。 

 

0.4 調査方法 
研究実施施設（当初は国立成育医療研究センター、東京都立小児総合医療センター、大阪府立母子保健

総合医療センター、兵庫県立こども病院、大阪大学、自治医科大学、慶應義塾大学を想定）に対して、該

当症例の臨床診療録を元に症例調査票に記入してもらい、データを集計して、分析を行う。画像情報（気

管支鏡所見、気管支造影所見、血管造影所見）ならびに病理所見（マクロ、ミクロ）の情報を収集し、オリジ
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ナルの画像、病理切片を拝借して、中央病理医が検討する。 

次年度以降は、日本小児外科学会認定施設・教育関連施設、および総合周産期母子医療センターを対象

として、一次調査で該当症例の有無と研究協力の是非を調べ、内諾の得られた施設に二次調査票を送付

する。 

さらに小児呼吸器外科研究会における検討症例について詳細な臨床情報を収集する。 

 

0.5 統計解析 
１）嚢胞性肺疾患の出生前診断を受けた胎児ならびに新生児の生後30日生存割合の推定とその予後因子

を探索する。 

２）セカンダリアウトカム（出生後、生後１週間前後、成長時肺機能）に対する予後因子の解析と、合併症（胸

郭の変形、嚢胞遺残、気胸、がん化）の発症率探索的解析を行う。 

３）悪性腫瘍発生率の推定 

 

0.6 調査実施施設 
初年度は分担研究者の所属施設（国立成育医療研究センター、東京都立小児総合医療センター、大阪府

立母子保健総合医療センター、兵庫県立こども病院、大阪大学、自治医科大学、慶應義塾大学）で調査を

行い、次年度以降、日本小児外科学会認定施設・教育関連施設や総合周産期母子医療センターなどのう

ち、一次調査のアンケートによって、二次調査に関する応諾が得られた施設へ拡大する。 

 

0.7 問い合わせ先 

 

先天性嚢胞性肺疾患に関する分担研究総括・研究事務局： 

黒田 達夫  慶應義塾大学 小児外科 

〒160-8582 東京都新宿区信濃町35 

TEL: 03-5363-2593  FAX: 03-3353-1407 

E-mail: kuroda-t@z8.keio.jp 
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1 背景 
 
1.1 嚢胞性肺疾患の概要 

 

1.1.1 はじめに 

肺内に嚢胞性病変を形成する疾患・病態は先天性、後天性を含めて多岐にわたり、このうち先天性疾患を

中心に「嚢胞性肺疾患」という呼称が用いられる。一般に嚢胞性肺疾患とは、肺に気道以外に嚢胞腔が非

可逆的に存在するものをさす。したがって嚢状気管支拡張症や可逆性の空洞、pneumatoceleなどは通常

含めない。嚢胞性肺疾患には先天性嚢胞性腺腫様奇形（Congenital Cystic Adenomatoid Malformation; 

CCAM）、肺分画症、気管支閉鎖症、Bulla, Brebなどが一般的に含められている。しかしながら嚢胞性肺疾

患の病因、起源は極めて多彩で、成人領域、小児領域ともに嚢胞性肺疾患の概念や分類には混乱があり、

嚢胞性肺疾患の範疇に入れるべき疾患を定義することは非常に難しい。臨床的には嚢胞性肺疾患は、幼

児期より反復する肺炎や病変の急速な増大による呼吸障害など、類似の症状を呈することが多く、また治

療の原則は罹患肺葉の外科的切除であり、臨床的には互いに高い類似性がある。さらに近年、出生前診

断と母体搬送の普及により、多くの嚢胞性肺疾患が出生直後から診断される様になったが、これに伴い病

変の急速な増大から胎児水腫を併発し子宮内胎児死亡にいたる症例や、生直後に重篤な呼吸障害を呈し、

救命の難しい症例が相当数いることが明らかになってきた。欧米の一部の施設ではこうした症例に対して

胎児開胸・胎児肺切除術を含む胎児治療が行なわれており、本邦においても嚢胞羊膜腔シャントチュー

ブ留置などの治療が可能になっている。一方で小児呼吸器内科医や小児肺病理の専門医を擁し、新生児

に対する肺手術を行うことのできる施設は小児外科施設の中でも限定される。嚢胞性肺疾患の病理所見、

気管支鏡検査、気管支造影検査、血管造影検査、CT画像、手術所見の分類を整理し、その重症度予測因

子を探索し、リスクの層別化する方略を研究することは、治療の均てん化の観点からも、適切な施設に集約

化した治療体制を構築する観点からも意義深いものと考えられる。 

 

1.1.2 病態と予後 

嚢胞性肺疾患の主な病態は、嚢胞の増大に伴うものと、嚢胞性病変の感染に起因するものにまとめられ

る。 

嚢胞への流入気管支にチェックバルブ機構が働き、嚢胞内に空気が捕捉されるため嚢胞が増大する。巨

大化した嚢胞は正常肺を圧排し、重篤な呼吸機能障害を呈する。出生直後に肺呼吸開始とともにチェッ

クバルブ機構が働いて嚢胞が巨大化し、重篤な呼吸障害を呈することもある。 

さらに嚢胞性肺疾患では気道を介した肺の感染が反復し、感染・炎症の波及により周囲の正常肺にも不

可逆性の変化を残す。肺は生後４歳頃まで急速に発育し、8歳ころに完成することが知られるが、感染・

炎症による不可逆性変化が病変部以外の正常肺葉に及んだ場合、これらの肺葉の発育も障害される。こ

のため、嚢胞性肺疾患の治療は感染反復前に完了している必要がある。 

近年、出生前の胎児肺嚢胞性病変の病態が注目を集めている。胎児肺嚢胞性疾患は妊娠中期以降増大

し、在胎25-30週以降には縮小に転じる傾向が見られる。一部の症例などでは胎児肺の嚢胞性病変が進

行性に増大した結果、胸腔内圧上昇から胎児循環の還流障害、さらには胎児水腫を呈して子宮内死亡の

転帰をとる。嚢胞性病変が大きな容積を占め、その影響をコントロール出来ない場合、あるいは非嚢胞部
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に極度の肺低形成を伴う症例では、現状の生後治療手段のみでは生存は困難と考えられる。 

 

1.1.3 治療の現状 

 

（1）出生後治療の現状 

肺嚢胞性疾患の外科治療は罹患肺葉の切除が基本である。幼児期早期までに罹患肺葉を切除した場合、

残存肺に炎症の波及がなければ代償性に発育して予想排気量の 80-90％以上の回復が期待できるとさ

れる。 

CCAM の罹患範囲は原則的に一肺葉性とされるが、稀に複数肺葉や両側肺に嚢胞性病変が見られる場

合がある。このような場合は、最も病変の強い一肺葉のみを切除して経過を見る選択肢もある。片肺全摘

では術後の呼吸予備機能が顕著に低下するのみならず、肺の無くなった胸腔の虚脱から縦隔が捻転し

つつ偏移し、椎体に圧迫されて残存肺の主気管支の狭窄を来す。特に右肺全摘後症候群は有名であ

る。 

病変が限局する場合、区域切除が選択されることもある。しかしながら小児の肺嚢胞性疾患では病変の波

及が区域を越える場合が多いこと、区域切除は葉切除に比較して術後の合併症が多いこと、上述の様に

残存肺葉の代償性発育が期待できることから、一般的に区域切除の適応は限られる。その他、場合によっ

て嚢胞の開窓と流入気管支結紮も選択肢となり得る。 

臨床症状を発する前の症例に対する手術の時期に関しては議論があり、国内外でコンセンサスは得られ

ていない。感染症状を反復する様になる前に病変部を外科的に切除すべき事に関しては多くの小児外科

医の間で異論はないが、個々の嚢胞性肺疾患で感染を発症し始める時期は異なっている。 

一方、生直後から嚢胞部が拡張して著明な容積効果と重篤な呼吸障害を呈する症例については、緊急手

術の適応となる。最も緊急性を要する場合、分娩・新生児蘇生時に小児外科が待機し、そのまま手術を要

することもあり得る。 

 

（2）胎児治療の可能性 

出生前診断された胎児肺嚢胞性疾患では、妊娠経過中に胎児水腫など全身的徴候がみられた場合、超

音波ガイドに嚢胞を穿刺・吸引して嚢胞の縮小を図る。穿刺・吸引の効果が一時的な場合には、さらに嚢

胞と羊水腔の間にシャントを留置する。 

欧米の胎児治療施設においては、microcystic typeの症例で、シャント留置による病変部の縮小効果が期

待できない症例で、病変部の容積比率が大きく、胎児水腫徴候が切迫しているもしくは出現した症例に対

して、胎児開胸・病変部胎児肺切除術を施行している。 

病変部の容積が大きく、胎児循環や全身状態が障害される症例の一部は、生後治療では救命出来ないと

考えられるが、これらのハイリスク症例を予測し得る予後因子は、いまだ確立されていない。 

 

1.1.4 予後因子について 

嚢胞性肺疾患においても重症度は極めて幅広く、出生前あるいは出生後の早期のパラメータで、出生後

の重症度の予後が予測できなければ、リスクによって症例を層別化して、胎児治療の適応を確立すること

は困難である。 
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(1)出生前の予後因子と重症度分類 

Crombleholmeらは2002年に胎児肺の嚢胞性病変部の容積を楕円球の容積に近似させて、頭囲との比をと

って標準化したCCAM Volume Ratio（CVR）を提唱し、これが1.6を越えた場合、高率に胎児水腫に陥ること、

本疾患の予後因子として重要であることを報告した(21 参考文献(11))。Kurodaらは2006年にCCAM以外の

嚢胞性肺疾患でも病変の容積比率は在胎週数とともに一様な推移を示し、容積比率の高値のままの推移

が周産期のハイリスク予測に有用である可能性を指摘している。(21 参考文献(15))一方でusuiらのグルー

プは、先天性横隔膜ヘルニアの出生前予後予測因子であるLung Thoracic Ratio（LTR）が嚢胞性肺疾患に

いても予後予測因子として有用であると報告している。(21 参考文献(16)) 

 

(2)病変部の病理組織学的診断と臨床経過の関連 

先行する研究においては、臨床的出生前診断と切除肺の病理組織診断の一致率は65％程度とされた。こ

の観察研究において、周産期に胎児水腫や出生直後の呼吸不全など危急的な臨床経過をとる症例の病

理組織は圧倒的にCCAMであることが多いことが確認されている。しかしながらCCAMで出生直後に呼吸

症状を呈さない症例もみられた。また一方で、肺葉内肺分画症など、非CCAM性の嚢胞性肺疾患ではほ

ぼ全例で周産期経過は安定していた。 

 

1.2 本研究の位置づけと研究デザイン選択の根拠 

 

1.2.1 本研究の位置づけ 

嚢胞性肺疾患は、臨床的、組織学的、あるいは発生学的な観点から分類が提唱されているが、これらは互

いに排他的ではなく、境界領域にある症例も少なからずみられ、その分類や、臨床経過との相関に関して

は国内外ともに未確立である。一方で、一部の症例は出生前から極めて重篤な病態を呈し、胎児水腫から

子宮内死亡の経過を取るものが見られる。また、出生後においても新生児期の呼吸障害から感染まで、

種々のリスクが予想されるが、これらを予測する因子も確立されていないが、先行する研究により、欧米で

は子宮内胎児死亡の危険が高い可能性のある症例に対する胎児手術も治療の選択肢には成り得るように

なっている。このような状況では、1) 広く一般的に使用できる簡便な重症度分類法を確立するとともに、2) 

その重症度に応じた治療指針を示すことが、国内各施設の治療レベルを一層向上するために意義深い。 

また、現在救命できない最重症例の症例に対して、胎児治療に期待がかけられていることを考えれば、胎

児治療の適応の決定や、目標とする治療成績の根拠を得るための基礎データが必要不可欠である。これ

らの適応基準を作る上でも、重症度分類の確立と、それに応じた治療指針の作成が望まれる。 

 

1.2.2 アウトカムの設定根拠 

出生前診断例の生後30日生存をアウトカムとした根拠は治療に非常に難渋して子宮内胎児死亡あるいは

生後早期の新生児死亡となる症例がある為、アウトカムとしての意義は高い。 

 

1.3 結果解釈の判断規準について 
出生前診断例に関しては先行研究で報告されているものと同等か、それ以上であることを期待する。結果

解釈の判断規準は、 Atzickらの出生前治療の成績報告などを参考に設定する。生存割合は予後因子に
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依存するが、全体平均の下限と考えられる 60%を閾値（帰無仮説）と設定し、わが国における治療成績を

検定する。 

 

 

2 本研究で用いる規準・定義・分類 
 
2.1 嚢胞性肺疾患の定義 
肺内に気道以外に非可逆性に嚢胞腔が存在する疾患と定義する。この定義に合致する疾患として、

CCAM、肺葉内肺分画症、肺葉外肺分画症、気管支閉鎖症、気管支原性嚢胞、肺葉性肺気腫、Bulla、

Brebを嚢胞性肺疾患の範疇に含めるものとする。 

 

2.2 CCAMの定義 
肺内にmacrocysticあるいはmicrocystic な正常肺循環で栄養される嚢胞性病変を認め、嚢胞壁に腺腫様

の組織所見を認めるものを先天性嚢胞状腺腫様奇形（Congenital Cystic Adenomatoid Malformation）とす

る。 

 

2.3 肺分画症の定義 
大動脈系から分岐した異常動脈により血液が供給され、正常肺と気管支の交通を持たない、周囲から隔絶

された肺葉構造をもつものを肺葉分画症とする。正常肺実質内に病変があり、正常肺葉と胸膜を共有する

ものを肺葉内肺分画症、正常肺葉以外に独立して別個の胸膜をもつものを肺葉外肺分画症と呼ぶ。 

 

2.4 気管支閉鎖症の定義 
区域気管支、亜区域気管支およびその遠位の肉眼的レベルの気管支の連続性が先天性に断たれている

ものを気管支閉鎖症とする。  

 

2.5 LHRの定義 
胎児心の4-chamberと同レベルの横断面で、健側肺の最長径（mm）とそれに垂直な短径（mm）を測定する。

算出方法は Longest法とし、上記の最長径と短径と頭周囲長から、LHR＝健側肺の最長径（mm）×それに

垂直な短径（mm）／頭周囲長（mm）と定義する。なお、データ収集時には、計算後のLHR以外にも、上記

の生データの形で収集する。（20 参考図；図1） 

 

2.6 L/T比（健側肺）の定義 
胎児心の4-chamberと同レベルの横断面で、両側の肋骨を全周性に含む胸郭横断面において、心拡張期

に、健側肺断面積をトレース法にて測定する。また、肋骨内縁、胸骨後面、胸椎の椎体中心で囲まれる胸

郭断面積を測定し、以下の計算により算出する。 

L/T比（健側肺）＝健側肺断面積（mm2）／胸郭断面積（mm2）なお、データ収集時には、計算後のL/T比以

外にも、上記の生データの形で収集する。 

（20 参考図；図2） 
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2.7 羊水過多の定義 
胎児超音波検査において、最大羊水深度が 8cm以上あるもの。 

 

2.8 胎児MRIにおける健側肺の肺低部完全・不完全描出の定義 
胎児MRIにおいて患児の胸部を環状断として描出したとき、辺縁が円弧状を呈する健側肺の肺底部が、い

ずれか一つの環状断面で完全に描出されれば「完全描出」とする。これに対し、縦隔偏位による欠損像の

ために、いずれの環状断面においても円弧状の健側肺底部が不完全にしか描出されない場合を「不完全

描出」とする。（20 参考図；図2） 

 

2.9 肺病変容積比率 
胎児肺にみられたエコー輝度の上昇した肺組織の評価法として、超音波計測値から病変を楕円球として

体積を求め、頭囲との比を体積率として計算する。 

 

 

3 目的 
本研究の目的は、先天性嚢胞性肺疾患（congenital cystic lung diseases）に対する本邦の診断、治療の実態

を把握して、これに中央病理診断などの整理を加えた上でデーやベース化し、本疾患の発生・病理学的

な分類の基盤を構築することを目的とする。これらのデータベースに基づいて、手術の至適時期と病態の

相関に関しても検討する。 

さらに、子宮内胎児死亡や周産期に重篤な呼吸不全を呈するなど、生命予後あるいは機能的予後が不良

となる患児集団を特定し、これらの症例の解析から特徴的な予後因子を探索して、将来的な 層別化され

たリスクに応じた先天性嚢胞性肺疾患に対する周産期治療指針作成への基盤を構築することを目的とす

る。 

全国的な可及的悉皆的な調査による症例の洗い出しとデータベース構築から、悪性腫瘍発症など、従来

より本疾患に特異的と報告されている有害事象に関しても、本邦における発症の実態を調査することも、目

的に含まれる。 

 

 

4 対象 
各調査実施施設で出生した新生児のうち、以下の規準を満たす患児を調査対象とする。（Inclusion 

criteria） 

1)2002年1月1日〜2012年12月31日に出生し、嚢胞性肺疾患と出生前診断された。 

2)上記のうち在胎22週以降の子宮内死亡例は含める。 

3)1992年1月1日〜2012年12月31日に出生した症例のうち、生後に嚢胞性肺疾患と診断された。 

4)重篤な合併奇形（染色体異常、複雑心疾患）の有無は問わない。 

5)積極的に治療したか、緩和的・制限的治療を選択したかは問わない。 
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以下の患児は調査対象には含めない。（Exclusion criteria） 

1)出生前または出生後に、当初、嚢胞性肺疾患と診断されたが、最終診断で違うことが判明した。 

2)在胎22週未満の子宮内死亡例。 

 

 

5 同意取得方法 
本研究は通常の診療において生成される診療情報を収集するものであり、etrospective cohort 研究であ

るので同意取得は不要と考える。 

中央病理診断を実施する対象者に関しては、病理切片利用に関する同意を取得する。 

 

 

6 研究期間 
 
研究の開始は倫理審査委員会承認後とし、終了は2015年3月とする。 

調査対象期間： 

2002年１月1日〜2012年12月31日に出生し、嚢胞性肺疾患と出生前診断された症例 

1992年1月1日〜2012年12月31日に出生した症例のうち、生後に嚢胞性肺疾患と診断された症例 

データ収集期間： 

初年度研究参加施設は、各施設の倫理委員会承認後～2014 年 12 月、次年度以降の二次調査としての

参加に応諾した施設は応諾後～2014年12月とする。 

2015年1月よりデータ解析や診療ガイドラインの作成を目指す。 

 

 

7 調査方法 
 
7.1 デザイン  
本研究は ｒetrospective cohort研究である。 

介入試験の中で前向きに管理し、安全性に配慮する研究にかかる時間、費用、人的労力を考慮すると、

retrospectiveなcohort研究が適切と考えられる。また、本研究では、比較的最近に本邦で出生して治療さ

れた症例に限定して調査することによって、本邦における最新の治療内容の傾向と予後についても調査

できるretrospectiveなcohort研究がデザインとして適切であると考えた。加えて、肺低形成を呈する代表的

疾患である先天性横隔膜ヘルニアに関しては、厚生労働科学研究補助金による後方視的cohort研究がす

でに開始されており、調査項目などを共有することにより、肺低形成に関する多角的なデータの分析が可

能と考えられる。 
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7.2 研究のアウトライン 
嚢胞性肺疾患を出生前診断されて、一部に子宮内胎児死亡や生直後の呼吸不全を呈する群と、生後診断

群にわけて、病理組織診断の確認のうえ、出生前診断例では重篤な病態の危険因子を、また生後診断例

では術後遠隔期の肺機能や合併症について検討する。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

初年度は研究参加施設（当初は国立成育医療研究センター、東京都立小児総合医療センター、大阪府立

母子保健総合医療センター、兵庫県立こども病院、大阪大学、自治医科大学、慶應義塾大学を想定）の症

例について調査を行う。次年度以降、全国の日本小児外科学会認定施設・教育関連施設、および総合周

産期母子医療センター（約160施設）に対して、一次調査として対象となりうる症例数とその転帰の報告を求

めると同時に、二次調査として本研究の参加に応諾していただけるかどうかのアンケート調査を行い応諾

を得られた施設へ拡大する。 

 

7.3 調査実施期間 
本研究の参加に応諾が得られた施設を調査実施施設とし、報告された症例数にもとづき、1患児につき 1

部の症例調査票（case report form; CRF）を各調査実施施設に送付する。 初年度研究参加施設は、各施

設の倫理委員会承認後～2014年12月の間に、次年度以降の二次調査としての参加に応諾した施設は応

諾後～2014年12月の間に各調査実施施設の責任医師が全対象児の診療情報記録を元に CRFへのデー

タ記入を行う。 
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7.4 CRF作成方法 
調査項目に基づき研究事務局とJCRACデータセンターが担当する。 

 

7.5 データの収集方法 
記入者が責任医師でない場合は、責任医師が記入内容の最終確認を行う。データを記入した CRFの原

本は、責任医師が返信用封筒に入れてJCRACデータセンターに郵送する。各調査実施施設は、データを

記入した CRFのコピーをとって保管する。JCRACデータセンターへの CRFの送付は、2014年 12月末日

までに完了する。研究事務局は、各調査実施施設の責任医師の指定した口座に、CRF記入の労務に対す

る謝金（1症例あたりの所定額×症例数）を入金する。次年後以降の一次調査の際には、1)の報告とは別に、

各施設の呼吸管理方針、分娩管理方針、手術施行時期、ECMOの適応基準などの治療指針に関する、簡

単なアンケート調査も並行して行う。 

病理所見に関してはオリジナル画像、病理切片を施設より中央病理医が拝借して検討する。 

 

7.6 記録の保管 
データ入力・固定前の CRFおよびデータベースは、本研究計画書に記載されている研究者（研究協力者

を含む）以外がアクセスできないように、研究事務局およびJCRACデータセンターで管理・保管する。デー

タ入力・固定後の CRFおよびデータベースは、データ固定後最低 5年間は、研究代表者・研究事務局が

所属研究機関（慶應義塾大学・大阪大学大学院）内で厳重に保管する。 

 

CRF送付先： 

〒162-8655 東京都新宿区戸山1-21-1 

独）国立国際医療研究センター 

臨床研究センター 医療情報解析研究部 

JCRACデータセンター内 

TEL：03-5287-5121 

FAX：03-5287-5126 

e-mail：puhypo@jcrac.ac 

 

8 評価項目 
 
8.1 有効性アウトカム 

 

8.1.1 プライマリ・アウトカム 

出生前診断例ならびに新生児の生後30日生存割合とその予後因子を探索する。 

各々の重症度分類別でそれぞれ生存割合を算出する。 

 

8.1.2 セカンダリ・アウトカム 

1)新生児生命予後（生存期間） 
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全出生児を対象に、出生日を起算日とし、合併症の発現または死亡までの期間。追跡不能および最新

の調査で生存している場合は、肺機能検査、または遠隔期合併症調査日をもって打ち切りとする。各々

の重症度分類別でも生存割合を算出する。 

2)出生後、生後１週間前後、肺完成時の肺機能に対する予後因子の解析 

3)術後遠隔期の合併症（胸郭変形、嚢胞遺残、気胸、がん化）について探索的解析 

4)悪性腫瘍発生率の推定 

 

8.1.3 予想される予後因子 

出生前診断の有無、出生前診断における重症度（肺病変容積頭囲比など）、合併奇形、合併する染色体異

常、分娩方法、出生後早期の各種データ（Apgarスコアー、血液ガスデータ、胸部レントゲン所見、心臓超

音波検査など）、罹患肺葉数、肺病変の病理学的診断 

 

8.2 安全性アウトカム 
その他の合併症発生割合 

出生日以降、出生後30日までの間に以下の合併症の発生が認められた児の割合。分母は全対象児数

とする。 

起こりうる合併症：気胸、敗血症、治療を要する乳び胸または胸水、治療を要する中枢神経障害［脳室内

出血（ intraventricular hemorrhage; IVH）、脳室周囲白質軟化症（ periventricular leukomalacia; PVL）、

水頭症、低酸素性脳症、痙攣など］、聴力検査異常 

 

 

9 観察項目 
 

9.1   出生前所見（出生前診断例のみ） 
最初に 嚢胞性肺疾患が疑われた時点での妊娠週数 

分娩予定日（estimated date of delivery; EDD） 

診断された 病変部位（右／左／両側／不明） 

 

胎児期治療： 

嚢胞吸引 

シャント治療の有無 

母体へのステロイド投与の有無 

その他（自由記載） 

 

詳細な計測が行われた最も早期の胎児超音波検査について： 

検査日、 

羊水過多の有無 

占拠性病変の有無 
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縦隔偏位 

胎児水腫徴候（腹水・胸水・皮下浮腫）の有無 

 

病変部の計測： 

LHR（詳細な測定値がない場合） 

L/T比（健側肺；詳細な測定値がない場合） 

健側肺最長径 

健側肺最長径と直交する横径 

健側肺断面積 

胸郭断面積 

児頭周囲長 

嚢胞を含んだ高輝度エコー部分のサイズ 

CVR 

肺病変容積比率 

 

詳細な計測が行われた最も晩期の胎児超音波検査について： 

検査日、 

羊水過多の有無 

占拠性病変の有無 

縦隔偏位 

胎児水腫徴候（腹水・胸水・皮下浮腫）の有無 

 

病変部の計測： 

LHR（詳細な測定値がない場合） 

L/T比（健側肺；詳細な測定値がない場合） 

健側肺最長径 

健側肺最長径と直交する横径 

健側肺断面積 

胸郭断面積 

児頭周囲長 

嚢胞を含んだ高輝度エコー部分のサイズ 

CVR 

肺病変容積比率 

 

L/T比（健側肺）、嚢胞のサイズ、CVRの経過中の最小値・最小値と各検査日（極端なはずれ値は除外） 

 

詳細な計測が行われた最も早期の胎児MRI検査について： 

検査日 
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縦隔偏位 

胎児水腫徴候（腹水・胸水・皮下浮腫）の有無 

罹患肺葉  左（上・中・下）／右（上・下） 

嚢胞形態（macrocystic/microcystic） 

 

詳細な計測が行われた最も早期の胎児MRI検査について： 

検査日 

縦隔偏位 

胎児水腫徴候（腹水・胸水・皮下浮腫）の有無 

罹患肺葉、左（上・中・下）／右（上・下） 

嚢胞形態（macrocystic/microcystic） 

 

子宮内死亡した場合の所見 

死亡した妊娠週数 

死亡原因 

CCLDとの関連性 

病理標本の有無 

 

9.2 出生時所見（出生前診断例・出生後診断例に共通） 
 

出生日・時刻 

分娩予定日・在胎週齢 

性別（男/女） 

出生時体重・出生時身長 

疾患名（CCAM/肺葉内肺分画症/肺葉外肺分画症/気管支閉鎖症/気管支原性嚢胞/肺葉性肺気腫

/Bulla/Breb/その他） 

出生前診断の有無、 

出生場所（院内／院外） 

患側（右/左/両側） 

分娩様式  （経膣自然分娩／経腟誘発分娩／予定帝王切開／緊急帝王切開） 

帝王切開の理由（ 胎児機能不全（fetal distress）／母体理由／その他（自由記載）） 

帝王切開時の陣痛の有無 

胎児麻酔の有無 

出生直後の鎮静の有無 

Apgar Score（ 1分、5分）  挿管の有無 

 

呼吸回数 

呼吸パターン（陥没呼吸／鼻翼呼吸／頻呼吸） 
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血液ガス： 

 実施の有無 

 検査の施行時期（出生後24時間未満／出生後24時間以降） 

ｐH 

PaO2 

PaCO2 

Sao2 

酸素投与の有無 

FiO2 

 

初期胸部放射線画像 生後手術前に撮影された単純胸部X線写真および胸部CT： 

画像種類（単純X線/CT） 

herniationの有無 

嚢胞形態（macrocystic/microcystic） 

嚢胞の最大径 

異常血管有無  そのorigin（胸部大動脈/腹部大動脈/その他） 

 

奇形の合併の有無： 

染色体異常（内容） 

中枢神経異常（内容） 

動脈管開存以外の心奇形（内容） 

その他（内容） 

 

出生後（新生児搬送例では入院後）最も早期の心臓超音波所見： 

実施の有無 

検査の施行時期（出生後24時間未満／出生後24時間以降） 

動脈管シャントの方向(左→右／右→左／シャントなし) 

心房内のシャント方向(左→右／右→左／シャントなし) 

 

9.3 治療的介入（出生前診断例・出生後診断例に共通） 

 

挿管呼吸管理について： 

人工呼吸管理：初回開始日、終了日（一時的中断は管理終了と見なさない） 

生後30日までに行った再挿管の回数（ただし事故抜管によるものは除く） 

 

体外式膜型人工肺（ Extracorporeal membrane oxygenation; ECMO）施行の有無： 

高頻度振動換気法（ High Frequency oscillation；HFO）施行の有無 
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NO投与の有無： 

初回投与開始日、投与終了日（一時的中断は投与終了と見なさない） 

最高投与NO濃度(ppm) 

 

酸素投与の有無： 

初回投与開始日、投与終了日（一時的中断は投与終了と見なさない） 

気管切開の有無 

 

薬剤投与について： 

薬物投与（サーファクタント/ドーパミン/ドブタミン/ミルリノン/ミリスロール/プロスタグランジン E1

（PGE1）/プロスタグランジン E2（PGI2）/ステロイド/シルデナフィル/その他） 

 

9.4  出生30日後所見 

 

転帰調査日、 

転帰（軽快退院/入院中/転院/死亡） 

調査日体重 

呼吸補助（酸素投与/人工呼吸器（CPAPを含む）/気管切開］の有無） 

経口以外の栄養摂取（経管栄養、経静脈栄養） 

肺血管拡張剤使用の有無 

転帰調査日までの合併症有無 

外科手術実施の有無 

 

9.5 手術所見（出生前診断例・出生後診断例に共通） 

 

手術適用（呼吸障害/体重増加不良/経口摂取不可） 

手術日 

手術アプローチ（開胸／鏡視下／その他（自由記載）） 

罹患肺葉（左（上・中・下）／右（上・下）） 

術式（肺切除/肺葉切除1/肺葉切除2/区域切除/嚢胞開窓/流入気管支結紮） 

術中合併症の有無 

術後合併症の有無 

病理標本の有無 

 

挿管呼吸管理の有無 

術後安定期の血液ガス 

測定日 

ｐH 
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PaO2 

PaCO2 

Sao2 

酸素投与の有無 

FiO2 

 

9.6 合併症の報告 
合併症（肺炎/気胸/嚢胞の遺残/胸郭変形/呼吸不全/敗血症/聴力検査異常/治療を要した乳び胸、また

は胸水 

中枢神経障害（IVH/PVL/水頭症/低酸素性脳症/痙攣/その他） 

発現日または発現を確認した日 

身長/体重 

転帰（後遺症なし/治癒/軽快/未回復/後遺症あり/死亡） 

転帰日 

転帰死亡の場合の死亡理由 

転帰死亡の場合の病理標本の有無 

 

9.7 病理標本所見 

 

同意取得日 

判定日 

区域気管支の閉鎖の有無 

気管支と肺血管との関係 

肺動脈の走行異常 

疾患名（CCAM/肺葉内肺分画症/肺葉外肺分画症/気管支閉鎖症/気管支原性嚢胞/肺葉性肺気腫

/Bulla/Breb/その他） 

Stoker分類 

CCAM(Ⅰ型/Ⅱ型/Ⅲ型) 

ACPAM（0型/1型/2型/3型/4型） 

 

9.8 年長児における発見例 
 

生年月日 

身長・体重 

性別（男/女） 

疾患名（CCAM/肺葉内肺分画症/肺葉外肺分画症/気管支閉鎖症/気管支原性嚢胞/肺葉性肺気腫

/Bulla/Breb/その他） 

最初の症状（咳嗽/喀痰/発熱/胸痛/喀血/その他） 
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患側（右/左/両側） 

感染の有無 

 

出生時所見 

在胎週齢 

出生時体重 

出生前診断の有無 

分娩様式  （経膣自然分娩／経腟誘発分娩／予定帝王切開／緊急帝王切開） 

帝王切開の理由（ 胎児機能不全（fetal distress）／母体理由／その他（自由記載）） 

帝王切開時の陣痛の有無 

Apgar Score（ 1分、5分）  挿管の有無 

 

画像情報  

画像種類（単純X線/胸部CT/気管支造影/気管支ファイバー/血管造影） 

罹患肺葉（左（上・中・下）／右（上・下）） 

herniationの有無 

嚢胞形態（macrocystic/microcystic） 

嚢胞の最大径 

異常血管有無  そのorigin（胸部大動脈/腹部大動脈/その他） 

気管支動脈の増生の有無 

気腫像の有無 

 

9.9 肺機能検査 
4歳前後（肺完成前）で測定された肺機能 

肺活量（VC/FVC/FEV1/FVC1秒率/％VC） 

換気血流シンチ（右/左） 

 

8歳以降（肺完成後）で測定された肺機能 

肺活量（VC/FVC/FEV1/FVC1秒率/％VC） 

換気血流シンチ（右/左） 

 

9.10 遠隔期合併症 
遠隔期合併症の有無 

確認した最終受診日 

身長・体重 

遠隔期合併症（胸郭変形/嚢胞遺残/気胸/がん化/その他） 

転帰（後遺症なし/治癒/軽快/未回復/後遺症あり/死亡） 

転帰日 
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遠隔期合併症による手術実施の有無 

転帰死亡の場合の病理標本の有無 

 

10 統計解析 
 
10.1 プライマリ・アウトカム（新生児生命予後）の解析 
嚢胞性肺疾患の出生前診断を受けた胎児ならびに新生児の生後30日生存と関連する要因を探索的に検

討する。重症度分類を作成し分類した生存割合も推定する。予後の悪化は死亡と胎児水腫、腹水、胸水、

羊水過多のいずれかを満たすものと定義する。ロジスティック回帰分析を用いて予後因子の組み合わせ

の異なる複数のモデルを作成する。ROC曲線を利用して、予測力の高いモデルを作成する。 

 

10.2 セカンダリ・アウトカム（生後の因子と成長時の肺機能の相関）の解析 
副次的な解析は探索的に行い、多重性は考慮しない。 

１）児の生存期間、初回入院時の入院期間、初回酸素投与期間、初回NO投与期間などについては生存時

間分析を行う。各々の重症度分類別で分類した生存割合も推定する。 

２）重篤な合併症なく生後30日が経過した割合とその95％信頼区間を求める。 

３）合併症ごとに発生割合を算出する。また、全対象児を分母に、それぞれの合併症の発生割合とその信

頼区間を求める。 

４４）出生前診断を受けた胎児および出生後診断を受けた児での肺完成時機能を予測する要因を探索的

に検討する。特に手術時期に関して検討する。 

５５）出生前診断を受けた胎児および出生後診断を受けた児での悪性腫瘍合併率を検討する。 

 

10.3 予後の探索的解析方針 
生後 30日の生存割合に対する出生後早期の予後因子の影響を、ロジスティック回帰により推定する。また、

予後因子の組み合わせの異なる複数のモデルを作成するとともに、生後 30日の時点での生存を予測す

る受信者動作特性（ receiver operating characteristic; ROC）曲線をもとに、曲線下面積（area under the 

curve; AUC）の比較などを行い、予測力の高いモデルを作成する。本解析は探索的であるため、生後 30

日だけでなく、他の時点での生存割合や生存期間、他の予後因子などについて検討してもよい。 

 

 

11 目標標本数および設定根拠 
出生前診断例：初年度参加施設で診療する先天性嚢胞性肺疾患の症例は1施設あたり過去10年間で約40

症例前後であることから７施設で約300例が見込まれる。 

出生後手術例：初年度参加施設で400～500例が見込まれる。 

先天性嚢胞性肺疾患の治療実態をデータベース化し予後因子を探索する。 
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12 倫理的事項 
 

12.1 倫理基準の遵守 
本研究は、ヘルシンキ宣言の精神に基づき、「疫学研究に関する倫理指針」（文部科学省・厚生労働省 

平成20年12月1日一部改正）に従って実施する。 

 

12.2 研究参加のメリットとデメリット 
メリット： 本研究は後方視的観察研究であり、患者に直接のメリットはない。 

デメリット： 調査対象とする情報は全て診療録から収集し、患者への直接介入は行わない。従って患者の

個人情報は保護されることとなり、患者に直接のデメリットもない。 

 

12.3 インフォームド・コンセント 
本研究における二次調査に関しては、研究者等は、研究対象者に対して各研究実施施設の有するホーム

ページを通じて研究の内容に関する説明を明らかにし、可能であれば同意を確認し診療録に記載する。

しかし、研究対象者等の同意の取得が困難な場合には、本研究は「疫学研究に関する倫理指針」第 3の 

1の(2)の②のイ「人体から採取された資料を用いない場合」の「既存資料等のみを用いる観察研究の場合」

に該当するため、研究対象者からの同意取得は必ずしも必要としない。ただし研究に関する情報公開は、 

12.6 に示す通り行う。 

中央病理診断を行う場合は「疫学研究に関する倫理指針」第４ の２の（2）「人体から採取された試料の利

用」に基づき、対象者から試料の利用に関する同意を受け、診療録に記載する。 

 

12.4 研究参加の自由と撤回 
本研究は既存資料のみを用いる観察研究であり、研究対象者に危険・不利益が及ぶ可能性はないと考え

られる。しかし、研究対象者がこの研究の実施を認知し、研究参加の撤回を希望した場合、研究結果公表

前であれば、調査票を破棄し、集計結果から除外する。調査実施施設は各施設にある対応表をもとに、消

去するデータを確認し、先天性嚢胞性肺疾患に関する分担研究総括（慶応大学）に連絡することによって

行われる。 

 

12.5 プライバシーの保護と患者識別 
研究対象者の氏名、イニシャル、カルテIDは CRFには記載しない。 CRFに含まれる患者識別情報は、ア

ウトカムや背景因子として研究に必要な性別と生年月日に限られる。 CRF送付先となるJCRACデータセン

ターは、各調査実施施設のカルテ情報にアクセスすることはできず、個人を同定できるような情報は入手

できない。また、施設名や生年月日など、個人同定が可能な情報の公表は行わない。 

 

注：一般に研究を行う際、実施施設間での情報の授受が発生するが、その際対象者の取り違えを防ぐため、

授受される情報に個人識別情報を含めることが必須とされる。本研究では、各調査実施施設で対象者に研

究用の識別番号を付与し、それを個人識別情報として用いる。研究用の識別番号と対象者の診療情報とを

連結可能にするための対応表は、各調査実施施設で責任医師が管理・保管する。 
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12.6 研究に関する情報公開 
本研究は介入を行わない観察研究であり、個々の対象患児の治療経過の詳細を公表することは予定して

いないが、研究内容についての情報公開は行う。本研究の内容、個人情報に関する研究対象者からの依

頼・苦情・問い合わせ等への初期対応は、各調査実施施設の責任医師が行うこと、本研究が公的助成金で

行われていることなどを、研究代表者がもつホームページ（大阪大学）に掲載する。 

 

12.7 研究実施施設の倫理審査委員会（IRB）の承認 
研究参加開始時の承認：本研究への参加に際し、本研究実施計画書は対象患者の登録開始前に各研究

実施施設の IRB等で承認されなければならない。IRB等の承認が得られたら、各研究実施施設は直ちに 

IRBの承認書の写しを先天性嚢胞性肺疾患に関する分担研究総括に送付する。IRBの承認書は、各研究

実施施設で責任を持って保管する。(注：研究実施施設とは、先天性嚢胞性肺疾患に関する分担研究総

括・分担者が所属する19.4の7施設を指し、調査実施施設（研究協力施設）とは異なる。) 

 

 

 

13 被験者への利益と不利益、費用負担、謝金 
本研究は診療録情報のみを用いる後ろ向き観察研究であり、研究参加に際して特段の不利益を生じない。

本研究が医学、公衆衛生の発展に資することができれば、間接的に被験者の利益として還元される。また、

平成24年度厚生労働科学研究補助金（難治性疾患克服研究事業）を使用するため、患者に費用負担は発

生しない。被験者への謝金支払いは行わない。 

 

 

 

14 研究実施計画の遵守と変更 
本研究を行う者は、本研究実施計画書を遵守する。 

 

14.1 研究実施計画書の内容変更 
解析中もしくは解析終了後に追加調査の必要が生じ、診療情報記録のみが用いられる場合は研究実施計

画書の内容変更を行うが、本研究グループとしては各実施施設の IRB等への審査依頼は行わず、内容変

更を報告するのみとする。ただし、研究計画書の内容変更について各研究実施施設の IRB等の審査承認

を要するか否かは、各施設の取り決めに従う。 

 

14.2 CRFの修正 
試験開始後、CRFに必要なデータ項目の欠落や、不適切なカテゴリ分類等の不備が判明した場合、「9 

観察項目」で規定した収集データの範囲を超えない限りにおいて、先天性嚢胞性肺疾患に関する研究分

担総括（研究事務局）の判断で CRFの修正を行う。研究実施計画書本文の改訂を要さない CRFの修正

は、研究実施計画書の変更とはみなさない。CRFの修正に関する IRB等への報告や改訂申請の要否は、
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各研究実施施設の規定に従う。 

 

 

 

15 研究の中止 
 
15.1 被験者における研究の中止 
次の場合は、該当する被験者の研究を中止する； 

1)被験者から個人情報、個人データの使用を拒否する旨の申し出があった場合 

2)選択基準から逸脱、あるいは除外基準に抵触することが明らかになった場合 

3)その他、研究継続困難と担当医または先天性嚢胞性肺疾患に関する分担研究総括が判断した場合 

 

15.2 研究全体の中止 
次の場合は、研究全体を中止する； 

1)倫理審査委員会より研究中止の指示があった場合 

2)その他、研究継続困難と先天性嚢胞性肺疾患に関する分担研究総括が判断した場合 

 

 

 

16 研究資金 
厚生労働省科学研究費補助金 難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業）：「胎児・新生

児肺低形成の診断・治療実態に関する調査研究」（H24-難治(難)-一般-０３４） 

 

 

 

17 利益相反 
利益相反マネージメント委員会に報告すべき特段の利益相反は存在しない。 

 

 

 

18 研究結果の発表 
調査実施施設（研究協力施設）名は、研究総括・分担報告書の中に明記し、可能であれば、以下の論文中

の謝辞に記載する。 

主たる研究論文および分担研究論文は、解析終了後に英文・邦文学術誌に投稿する。筆頭著者は、原則

として主たる研究または分担研究をそれぞれ行ったものとする。また共著者は、原則として代表研究施設

を含む責任医師6名（19.4.）および研究協力者とする。但し、共著者は 1施設 3名までとし、当該学術誌の

投稿規定に著者数の制限がある場合は、その制限に従うものとする。著者の順位の原則は特に定めない

が、主たる研究または各分担研究における貢献度に応じて、筆頭著者が判断するものとする。全ての論文
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は投稿前に共著者が論文内容を確認し、発表内容に合意するものとする。内容に関して異議のある研究

者とは議論を行い、それでも合意が得られない場合、その研究者を共著者に含めるかどうかは先天性嚢

胞性肺疾患に関する分担研究総括が判断する。 

主たる研究結果、および各分担研究結果を学術集会で発表する場合、原則として抄録提出前に、研究実

施施設７名の責任医師（19.4）が抄録内容を確認し、内容に合意するものとする。ただし、個々の学会発表

の準備および内容については、各発表者が責任をもつ。 

 

 

 

19 研究組織 
 
19.1 本研究を実施する研究班 
本研究は下記の研究班が施行する。研究班を構成する研究代表者・先天性嚢胞性肺疾患に関する分担

研究総括・研究分担者、研究協力者を研究者とする。 

 

19.2 肺低形成に関する研究代表者 
臼井規朗（大阪大学大学院 小児成育外科） 

〒565-0871 大阪府吹田市山田丘２−２ 

大阪大学大学院 小児成育外科 

TEL：06-6879-3753  FAX. ：06-6879-3759 

E-mail: usui@pedsurg.med.osaka-u.ac.jp 

 

本研究の総責任者である。本研究の発案、運営・管理および資金等に関する文書作成の最終責任を負う。

また、本研究実施計画書の各章で規定する業務を行う。 

 

 

19.3 先天性嚢胞性肺疾患に関する分担研究総括・研究事務局 
黒田 達夫（慶應義塾大学 小児外科） 

〒160-8582 東京都新宿区信濃町35 

慶應義塾大学 小児外科内 

TEL：03-5363-2593  FAX. ：03-3353-1407 

E-mail: kuroda-t@z8.keio.jp 

 

嚢胞性肺疾患に関する分担研究実施計画書の作成、研究実施施設間の連絡調整と会議時期の決定・主

催、調査実施施設への連絡・総括報告書の作成、調査中に生じたプロトコール解釈上の疑義の調整等の

業務の統括を行う。 
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19.4 研究実施施設と研究分担者 
研究実施施設名（医療機関）  科名  責任医師 代表・分担 

慶應義塾大学 小児外科 黒田 達夫     （分担） 

国立成育医療研究センター 外科 渕本 康史     （分担） 

東京都立小児総合医療センター 外科 広部 誠一     （分担） 

兵庫県立こども病院 外科 西島 栄治     （分担） 

自治医科大学 小児外科 前田 貢作     （分担） 

大阪府立母子保健総合医療センター 小児外科 田附 裕子     （分担） 

大阪大学 小児外科 臼井 規朗     （代表） 

 

 

研究実施施設の業務は、当該施設の医療機関の長への研究実施の申請、当該施設の症例の選定、およ

びCRF の作成（記入）・修正、各分担研究に関するデータ解析、分担研究報告書の作成、研究成果の発

表とする。 

 

19.5 調査実施施設（研究協力施設） 
調査実施施設（研究協力施設）の業務は、症例の選定およびCRF の作成（記入）・修正とする。 

 

19.6 研究協力者 
病理診断 

国立成育医療研究センター 病理診断部 中澤温子 

 

19.7 データセンター 
〒162-8655 東京都新宿区戸山1-21-1 

独）国立国際医療研究センター 

臨床研究センター 医療情報解析研究部 

JCRACデータセンター内 

TEL：03-5287-5121 FAX：03-5287-5126 

e-mail：puhypo@jcrac.ac 

 

調査票の作成、調査票の郵送、調査実施施設からの調査票の回収・請求、調査票からのデータ入力、入

力データのクリーニングを行う。 
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20 参考図 
 
図1：LHRの定義 

胎児心の4-chamberと同じレベルの横断面で計測し、 

LHR＝健側肺の最長径:a（mm）×それに垂直な短径:b（mm）／頭周囲長l:（mm） 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図2：L/T比（健側肺）の定義 

胎児心の4-chamberと同じレベルの横断面で計測し、 

L/T比（健側肺）＝健側肺断面積: a（mm2）／胸郭断面積: b（mm2） 

但し、胸郭断面積: bとは、肋骨内縁、胸骨後面、胸椎椎体中心で囲まれる面積 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 
 
 



厚生労働科学研究費補助金：難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業） 
資料−９ 

 122 

 
21 参考文献 

 

(1) Davenport M, Warne SA, Cacciaguerra S, et al: Current outcome of antenatally diagnosed 

cystic lung disease.  J Pediatr Surg  2004; 39:549-556. 

(2) Olutoye OO, Coleman BG, Hubbard AM, et al: Prenatal diagnosis and management of 

congenital lobar emphysema.  J Pediatr Surg  2000; 35:793-795. 

(3) Cass DL, Crombleholme TM, Howell LJ, et al: Cystic lung lesions with systematic arterial 

blood supply: a hybrid of congenital cystic adenomatoid malformation and bronchopulmonary 

sequestration.  J Pediatr Surg  1997; 32:986-990. 

(4) Laberge JM, Flageole H, Pugash D, et al: Outcome of the prenatally diagnosed congenital 

cystic adenomatoid lung malformation: a Canadian experience.  Fetal Diagn Ther 2001; 16: 

178-186. 

(5) Miniati DN, Chintagumpala M, Langston C, et al: Prenatal presentation and outcome of child 

with pleuropulmonary blastoma.  J Pediatr Surg 2006; 41: 66-71. 

(6) 今井幸弘、森川征彦、津川力、他：小児嚢胞性肺疾患―概念の変遷と病理診断上の問題

点― 小児外科 36:565-570,2004 

(7) Stocker JT, Madewell JE, Drake RM: Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung.  

Hum Pathol   8:155-171,1977 

(8) Stocker JT: Congenital and developmental diseases,  in Dail DH, Hammar Sp (Eds): 

Pulmonary pathology (Ed 2). New York, NY, Springer-Verlag, pp174-180,1994 

(9) Laurin S, Hagerstrand I: Intralobar bronchopulmonary sequestration in the newborn—a 

congenital malformation. Pediatr Radiolo  29:174-178,1999 

(10) Adzick NS, Harrison MR, Crombleholme TM, et al: Fetal lung lesions: management and 

outcome.  Am J Obstet Gynecol  1998; 179:884-889. 

(11) Crombleholme TM, Coleman B, Hedrick H, et al: Cystic adenomatoid malformation volume 

ratio predicts outcome in prenatally diagnosed cystic adenomatoid malformation of the lung.  

J Pediatr Surg 37:331-338,2002 

(12) Winters WD, Effmann EL, Ngheim HV, et al: Disappearing fetal lung masses: importance of 

postnatal imaging studies. Pediatr Radiol  27:535-539, 1997. 

(13) Barret J, Chitayat D, Sermer M, et al: The prognostic factors in the prenatal diagnosis of the 

echogenic fetal lung.  Prenat Diagn 15:849-853,1995. 

(14) Van Leeuman K, Teitelbaum DH, Hirschl RB, et al: Prenatal diagnosis of congenital cystic 

adenomatoid malformation and its postnatal presentation, surgical indications, and natural 

history.  J Pediatr Surg  1999; 34: 794-799. 

(15) Kuroda T, Morikawa N, Kitano Y, Sago H, Hayashi S, Honna T, Saeki M. Clinicopathological 

assessment of prenatally diagnosed lung diseases. J.Pediatr.Surg. 2006; 41: 2028-2031. 

(16) Usui N, Kitano Y, Okuyama H, Saito M, Morikawa N, Takayasu H, Nakamura T, Hayashi S, 



厚生労働科学研究費補助金：難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業） 
資料−９ 

 123 

Kawataki M, Ishikawa H, Nose K, Inamura N, Masumoto K, Sago H.  Reliability of the lung to 

thorax transverse area ratio as a predictive parameter in fetuses with congenital diaphragmatic 

hernia. Pediatr Surg Int 2011 27; 39-45. 

 

略語の定義 

AUC  Area under the curve  曲線下面積  

CCAM Congenital Cystic Adenomatoid Malformation 先天性嚢胞性腺腫様奇形 

CPAP  Continuous positive airway pressure  持続性気道内陽圧  

CRF  Case report form 症例調査票  

ECMO  Extracorporeal membrane oxygenation  体外式膜型人工肺  

EDD Estimated date of delivery 分娩予定日 

FETO  Fetal endoscopic tracheal occlusion  内視鏡的胎児気管閉塞術  

EF Ejection fraction 左室駆出率 

FiO2  Fraction of inspiratory oxygen  吸入酸素濃度  

GERD Gastroesophageal reflux disease 胃食道逆流症 

HFOV  High frequency oscillatory ventilation 高頻度振動換気  

HR Heart rate 心拍数 

IMV  Intermittent mandatory ventilation  間欠的強制換気  

IRB  Institutional review board 倫理審査委員会  

IVH Intraventricular hemorrhage 脳室内出血 

IUGR Intrauterine growth restriction 子宮内発育遅延 

LHR  Lung to head circumference ratio  肺断面積頭囲長比  

L/T ratio Lung to thorax transverse area ratio 肺胸郭断面積比 

LVDD Left ventricular diameter at end diastole 左室拡張末期径 

LVDS Left ventricular diameter at end systole 左室収縮末期径 

MAP Mean airway pressure 平均気道内圧  

MRI  Magnetic resonance imaging  核磁気共鳴画像法  

PaCO2  Partial pressure of arterial carbon dioxide 動脈血二酸化炭素分圧  

PaO2  Partial pressure of arterial oxygen 動脈血酸素分圧  

PVL Periventricular leukomalacia 脳室周囲白質軟化症 

PEEP Positive end-expiratory pressure 呼気終末持続陽圧  

PGE1 Prostaglandin E 1 プロスタグランジン E 1  

PGI2 Prostaglandin I 2 プロスタグランジン I 2  

PIP  Peak inspiratory pressure  最大吸気圧  

PPHN  Persistent pulmonary hypertension of the 

newborn  

新生児遷延性肺高血圧  

ROC  Receiver operating characteristic 受信者動作特性  
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RR Respiratory rate 呼吸数 

SpO2 Percutaneous oxygen saturation  経皮的動脈血酸素飽和度  

SV Stroke volume  1回駆出量  

TPN Total parenteral nutrition 完全経静脈栄養 

 


