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A. 研究目的 

 臨床調査個人票に基づく、日本における

PVOD/PCH 症例と特発性肺動脈性または遺伝性

肺動脈性肺高血圧症 (IPAH) の臨床的特徴の相違

を明らかにすること。 

 

B. 研究方法 

 PAH 臨床調査個人票回収症例（2012 年度）新規 

389例・更新 988例 計1377例（重複40例を除く）

のうち、IPAH 860例、PVOD/PCH 11例（PAHの

0.9%、新規例では1.5%）について、背景因子、各

種検査所見について検討した。統計学的解析とし

ては、unpaired t test およびχ2 testを用い、p<0.05

を有意とした。 

（倫理面への配慮） 

 特定疾患研究事業における臨床調査個人票の研

究目的利用に関する取り扱い要綱（平成 16 年 10

月29日付け）を厳守し、匿名化済みの患者情報を

使用し、個々の患者は特定されず、プライバシー

の保護については十分な配慮をした。また、臨床

調査個人票のデータ開示にあたっては、既に臨床

調査個人票提出時に各患者毎に文書による同意を

得ている。 

 

C. 研究結果 

 IPAH と PVOD/PCH で、息切れ、易疲労感、失

神等の症状の頻度、右心不全の既往の頻度や、年

齢（53±20歳 vs. 51±18歳）に差はみられなかった。

性別では、IPAH は男性 281 例、女性 579 例と、

女性が多いのに比して、PVOD/PCH は男性 7 例、

女性4例と、有意に男性に多かった（p=0.04）。ま

た WHO 機能分類が（2.4±0.7 vs. 3.1±0.7）と、

PVOD/PCH でより重症であった。平均肺動脈圧

は、IPAH 42±10 mmHg、PVOD/PCH 51±13 mmHg

とやや PVOD/PCH で高い傾向を示した。また肺

動脈楔入圧が IPAH 10±5 mmHg, PVOD 16±17 

mmHg と、有意に PVOD/PCH で高値であった

（p=0.04）。治療の比較では、PVOD/PCH では、

PGI2療法を使用されている例がなく、イマチニブ

が高頻度に使用されていた（IPAH 0.5% vs. 

PVOD/PCH 27%, p<0.0001）。 

 

D. 考察 

 今回の検討で、臨床調査個人票に基づく日本にお

けるPVOD/PCHの頻度は0.9%で、IPAHに比して

男性優位であること、WHO 機能評価分類が重症

でること、肺動脈楔入圧が高値であること、肺動

脈圧が高い傾向を示したこと、現在登録されてい

るPVOD/PCH例では、 PGI2持続静注療法は施行

されておらず、イマチニブ使用例が多いこと、が

明らかになった。一般に本症では、肺動脈圧楔入

圧は正常であることが多いが、今回の検討では高

値例が少なからずみられた。測定方法の正確性と

いう問題点はあるものの、さらなる検討が必要で

ある。Ogawa らは、本症に対するフローランの有

効性やイマチニブの有効性を、Kataoka らは、ソ

ラフェニブの有効性を報告しており、わが国にお

いて、難治疾患である本症に対して、分子標的治

療のオフラベル使用が行われていることが明瞭に

なった。本症は極めて希少疾患であり、臨床試験

を行うこと自体が困難ともいえるが、臨床診断に

基づく本症を集積し、その有効性についてさらに

検討する必要があると考えられた。 

 

 

 

研究要旨  

臨床調査個人票に基づく、日本におけるPVOD/PCHの頻度は0.9%で、IPAHに比して、男性優位で、現

在のWHO 機能評価分類が重症であった。また、肺動脈楔入圧が有意に高値であった。現在登録されて

いるPVOD/PCH例では、 PGI2持続静注療法は施行されておらず、イマチニブ使用例が多かった。 
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E. 結論 

 臨床調査個人票に基づく、日本における

PVOD/PCHの実態が明らかになった。 
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