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研究要旨 

 肺動脈低形成症候群は、主肺動脈が無いか極めて低形成で、主要体肺側副血

管、肺動脈低形成、多発性末梢性肺動脈狭窄を含み、発症原因は不明である。

本研究の目的は、肺動脈低形成症候群の患者を登録し、病態把握、自然歴の把

握、手術法と手術時期、予後に関するデータ分析を多施設共同で組織的、体系

的に行うことである。 

 術後 20 年の長期生存率は、肺動脈閉鎖＋心室中隔欠損＋主要体肺側副血管群

では７１％であったのに比し、肺動脈閉鎖＋心室中隔欠損群では８６％であり、 

肺動脈閉鎖＋心室中隔欠損＋主要体肺側副血管群の方が、術後 20 年までの生存

曲線は有意に低かった。肺動脈閉鎖＋心室中隔欠損＋主要体肺側副血管群では

幼児期—小児期に肺動脈の uniforcalization が 76 例においてなされ、8 例は手

術不能であった。小児期新生児期手術の生存者のうち、49 例で Rastelli 手術が

施行された。手術死亡は 8％であった。主肺動脈を認めた 61 例の 20 年生存率は

84％であったのに対し、主肺動脈を認めなかった 23 例の 20 年生存率は 50％に

すぎなかった。 

 

 次いで、単心室血行動態疾患について、肺動脈低形成症候群の遠隔期 Quolity 

of life を調べた。肺動脈低形成症候群で、三尖弁閉鎖や肺動脈弁閉鎖では、新

生児期の短絡術についで、乳児期にはグレン手術が施行され、グレン手術生存

者では、１−２歳でフォンタン手術が施行されていた。フォンタン手術到達は全

体の 80％にすぎなかった。高度の蛋白漏出性胃腸症に罹患した患者も 3％に存

在した。肺動脈低形成のためにグレン手術でとどまっている患者の QOL は特に

悪いことがわかった。 

 



 

 
 

 肺動脈低形成症候群に於いては肺動脈末梢狭窄に対してカテーテル治療も施

行されるが、その成功率は ５０−７０％で低い結果であった。 

 

 今回の研究では、肺動脈低形成症候群の予後は不良であることがわかった。

このデータにもとづいて、治療指針の作成が可能である。指針が作成されれば、

本疾患を持つこどもや成人にとって最適な治療法、管理法が施され、疾患克服

のために大きく寄与することができる。長期的にも、難病指定などの指針に用

いることができる。ひいては小児、成人の医療、保健のレベルの向上につなが

るものである。 

 

[背景]  

 肺動脈低形成症候群は、主肺動脈が

無いか極めて低形成で、主要体肺側副

血管、肺動脈低形成、多発性末梢性肺

動脈狭窄を含む。多くは心奇形を合併

し、ファロー四徴症、三尖弁閉鎖症、

肺動脈閉鎖症、右室低形成症候群、総

動脈幹症などが合併することがある。

チアノーゼなど多様な臨床症状を呈

する原因不明の症候群である。生命予

後に深く関わる肺血管疾患に対して、

新生児期から個々の症例に適した治

療、管理計画を立て、生涯にわたって、

臨床症状に基づいた生活指導や治療

を続ける必要がある。最良の治療方法

は未確立で、病態、最適な手術の組み

合わせ、手術時期、手術のリスク、術

後の予後について、今までに大規模な

調査は行われてこなかった。 

 

[研究目的] 

 本研究の目的は、肺動脈低形成症候

群の患者を登録し、病態把握、自然歴

の把握、手術法と手術時期、予後に関

するデータ分析を多施設共同で組織

的、体系的に行うことである。各施設

で行われた手術の成績を検討し、リス

クを調べ、心不全治療の有効性を検討

する。 

 

[研究方法] 

後方視的研究：調査票（資料）を作成

し、分担研究者施設において、過去 10

年間のケーススタディーを行った。肺

動脈低形成症候群の小児の病歴簿を

調べ、病態、心奇形の組み合わせ、手

術法、手術成績、予後、合併奇形の頻

度、全身症状の種類と頻度を調べた。

患者数は、80 人であった。生命予後に

深く関わる心血管疾患について、主な

心血管疾患の症状、大動脈や肺動脈の

太さ、その形態、などについて、各施

設からのデータの集積を行った。 

 



 

 
 

[研究体制] 

 我が国の本症候群患者を診療して

いる主要施設による多施設共同の疫

学研究を行った。研究分担者は、所属

する施設の本疾患群の患者を登録し、

病態、心奇形の組み合わせ、手術法、

手術成績、予後、合併奇形の頻度、全

身症状の種類と頻度などに関するデ

ータを収集した。研究代表者は全デー

タベースの構築を行い分析した。 

 

[倫理面への配慮] 

 倫理審査委員会の承認の基に、臨床

研究に関する倫理指針に基づき研究

を行った。 

 

[平成 26 年度の研究成果] 

 肺動脈低形成症候群で肺動脈閉鎖

＋心室中隔欠損＋主要体肺側副血管

の 65 例、対照として肺動脈閉鎖＋心

室中隔欠損の 89 例の集計を行った。

心疾患の合併を 100％の例に認め、心

室中隔欠損、肺動脈弁狭窄、肺動脈閉

鎖、肺動脈低形成を合併していた。 

 術後 20 年の長期生存率は、肺動脈

閉鎖＋心室中隔欠損＋主要体肺側副

血管群では７１％であったのに比し、

肺動脈閉鎖＋心室中隔欠損群では８

６％であり、肺動脈閉鎖＋心室中隔欠

損＋主要体肺側副血管群の方が、術後

20 年までの生存曲線は有意に低かっ

た。 

 肺動脈閉鎖＋心室中隔欠損＋主要

体肺側副血管群では幼児期—小児期に

肺動脈のuniforcalizationが 76例に

おいてなされ、8 例は手術不能であっ

た。小児期新生児期手術の生存者のう

ち、49 例で Rastelli 手術が施行され

た。手術死亡は 8％であった。主肺動

脈を認めた61例の20年生存率は84％

であったのに対し、主肺動脈を認めな

かった23例の20年生存率は50％にす

ぎなかった。 

 次いで、単心室血行動態疾患につい

て、肺動脈低形成症候群の遠隔期

Quolity of life を調べた。肺動脈低

形成症候群で、三尖弁閉鎖や肺動脈弁

閉鎖では、新生児期の短絡術についで、

乳児期にはグレン手術が施行され、グ

レン手術生存者では、１−２歳でフォ

ンタン手術が施行されていた。フォン

タン手術到達は全体の 80％にすぎな

かった。高度の蛋白漏出性胃腸症に罹

患した患者も 3％に存在した。肺動脈

低形成のためにグレン手術でとどま

っている患者のQOLは特に悪いことが

わかった。 

 肺動脈低形成症候群に於いては肺

動脈末梢狭窄に対してカテーテル治

療も施行されるが、その成功率は ５

０−７０％で低い結果であった。 

 

[成果の活用・提供] 

今回の研究では、肺動脈低形成症候



 

 
 

群に於いては肺動脈末梢狭窄に対し

てカテーテル治療も施行されるが、そ

の成功の予後は不良であることがわ

かった。遠隔期成績は、肺動脈低形成

例で悪く、肺動脈が無い例では 10 年

で５０％の死亡率であった。このデー

タにもとづいて、治療指針の作成が可

能である。指針が作成されれば、本疾

患を持つこどもや成人にとって最適

な治療法、管理法が施され、疾患克服

のために大きく寄与することができ

る。長期的にも、難病指定などの指針

に用いることができる。ひいては小児、

成人の医療、保健のレベルの向上につ

ながるものである。 
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研究者名  分担した研究項目  研究実施場所  （機関）  研究実施期間 代表・分担 

中西敏雄 総括・企画 東京女子医科大学 H26.4.1〜H27.3.31 代表 

      

朴 仁三 後方視的研究（データ収集と解析） 榊原記念病院 H26.4.1〜H27.3.31 分担 

      

賀藤 均 後方視的研究（データ収集と解析） 国立成育医療センター H26.4.1〜H27.3.31 分担 

      

小野安生 後方視的研究（データ収集と解析） 静岡県立こども病院 H26.4.1〜H27.3.31 分担 

      

白石 公 後方視的研究（データ収集と解析） 国立循環器病センター H26.4.1〜H27.3.31 分担 

      

山岸敬幸 後方視的研究（データ収集と解析） 慶應義塾大学 H26.4.1〜H27.3.31 分担 

      

大月審一 後方視的研究（データ収集と解析） 岡山大学 H26.4.1〜H27.3.31 分担 



 

 
 

 



 

 
 

 


