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研究要旨 

肺動脈低形成症候群は、先天的に主肺動脈が無いか極めて低形成の症候群で、

合併奇形に主要体肺側副血管、多発性末梢性肺動脈狭窄、心室中隔欠損、三尖

弁閉鎖、単心室などを含む。発症原因は不明である。本研究の目的は、肺動脈

低形成を合併するファロー四徴症症患者を登録し、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行うことである。 

 本研究では肺動脈低形成を合併するファロー四徴症症患者の手術の成績を検

討した。肺動脈が無いファロー四徴症の術後の長期生存率は極めて低かった（10

年で５０％）。本研究の結果は、肺動脈低形成症候群の予後は不良であることを

示している。 

 

[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。希な難

治性疾患で、未だ効果的な治療方法は

未確立である。手術後の長期成績は未

だ明らかでない。 

 

[研究目的] 

 本研究の目的は、肺動脈低形成を合

併するファロー四徴症の予後を調べ

ることである。 

 

[研究方法] 

後方視的研究：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。 

 

[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。 

 

[倫理面への配慮] 

 倫理審査委員会の承認の基に、後方

視的に診療録からデータを収集した。 

 

[平成 26 年度の研究成果] 

 肺動脈低形成症候群で主要体肺側

副血管の 84 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。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。 

 

 本研究では、東京女子医大で、肺動

脈閉鎖＋心室中隔欠損症例に対し、ラ

ステリ手術を施行した例の予後を調

べた。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

ラステリ手術は１５５例に施行されていた。ウマ心膜を使用した導管が最も多か
った（図１）。
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図２に肺動脈閉鎖
隔欠損＋主要体肺側副血管
群の方が有意に
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

図２に肺動脈閉鎖
隔欠損＋主要体肺側副血管
群の方が有意に

 

図２に肺動脈閉鎖(PA)＋心室中隔欠損
隔欠損＋主要体肺側副血管
群の方が有意に PA index 

 

＋心室中隔欠損
隔欠損＋主要体肺側副血管(MAPCA)

PA index は低く、肺動脈は低形成であった。

  

 

＋心室中隔欠損(VSD)症例
(MAPCA)症例 65 例の術前の臨床像を示す。
は低く、肺動脈は低形成であった。

症例 89 例と、肺動脈閉鎖＋心室中
例の術前の臨床像を示す。
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例と、肺動脈閉鎖＋心室中
例の術前の臨床像を示す。MAPCA

例と、肺動脈閉鎖＋心室中
MAPCA 合併

 



 

図３に肺動脈閉鎖
隔欠損＋主要体肺側副血管
方が有意に術後の右室圧は高かった。
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

図３に肺動脈閉鎖
隔欠損＋主要体肺側副血管
方が有意に術後の右室圧は高かった。

 

図３に肺動脈閉鎖(PA)＋心室中隔欠損
隔欠損＋主要体肺側副血管
方が有意に術後の右室圧は高かった。

 

＋心室中隔欠損
隔欠損＋主要体肺側副血管(MAPCA)
方が有意に術後の右室圧は高かった。
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図４にラステリ術後の
での生存曲線は有意に低かった。
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

図４にラステリ術後の
での生存曲線は有意に低かった。
図４にラステリ術後の Kaplan
での生存曲線は有意に低かった。

Kaplan-Meier
での生存曲線は有意に低かった。 

 

Meier 曲線を示す。
 

曲線を示す。MAPCAMAPCA 群の方が、術後群の方が、術後 2020 年ま

 



 

次に、
まとめる方法を
絡術を施行し、肺動脈の成長を促す。

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

次に、MAPCA
まとめる方法を
絡術を施行し、肺動脈の成長を促す。

MAPCA 群での手術法を示す（図５）。
まとめる方法を Uniforcalization
絡術を施行し、肺動脈の成長を促す。

群での手術法を示す（図５）。
Uniforcalization

絡術を施行し、肺動脈の成長を促す。

 

群での手術法を示す（図５）。
Uniforcalization と称する。まとめた肺動脈に、大動脈から短

絡術を施行し、肺動脈の成長を促す。 

群での手術法を示す（図５）。MAPCA を左右の低形成の肺動脈に
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左右の肺動脈をつなぎ、そこに右室から導管を建てる（図６）。
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図
uniforcalization 
 

 

図 7 左 上 下 は 、
uniforcalization 

左 上 下 は 、 uniforcalization 
uniforcalization 後の MAPCA

uniforcalization 
MAPCA を示す

 

uniforcalization 前 の
を示す 

前 の MAPCAMAPCA を 示 す 。 図 ７ 右 はを 示 す 。 図 ７ 右 はを 示 す 。 図 ７ 右 は

 



 

全体で約７０％の例で
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全体で約７０％の例で

 

全体で約７０％の例で 左右のuniforcalization

  

 

uniforcalizationuniforcalizationを必要としていた（図８）。を必要としていた（図８）。を必要としていた（図８）。を必要としていた（図８）。 

 



 

MAPCA84
あった（図９）。

 
 

MAPCA84 例中、中心肺動脈が無いか極めて低形成の例は、
あった（図９）。
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76 例で 117 回の
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uniforcalization を施行していた（図１０）。を施行していた（図１０）。を施行していた（図１０）。を施行していた（図１０）。 
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MAPCA 群に対して、ラステリ手術を
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手術法は、84
脈をつなげたのが２３％であった（図１２）。
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遠隔期成績は、特に肺動脈低形成例で悪く、肺動脈が無い例では
の死亡率であった（図１４）。
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[成果の活用・提供] 

遠隔期成績は、特に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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