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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。本研究の目的は、肺動脈低形成に末梢狭窄を合併

した患者を登録し、肺動脈末梢狭窄に対するカテーテル治療の成績について検

討した。 

 

[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。

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。心血管疾患は重

症で、予後不良である。患者はたとえ

生存しても、心不全や発達遅延により

生活面への長期にわたる支障を残す。

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] 

 研究の目的は、肺動脈低形成を合併

する本症候群の患者を登録し、肺動脈

末梢狭窄に対するカテーテル治療の

成績について検討することである。 

 

[研究方法] 

後方視的研究：分担研究者施設にお

いて、肺動脈低形成症候群の小児の病

歴簿を調べ、肺動脈末梢狭窄に対する

カテーテル治療の成績について検討

した。 

 

[研究体制] 

 本症候群患者を診療している施



 
 

設による疫学研究を行った。 

 

 

[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（PA）低形成＋主要体肺側副

動脈（MAPCA）症例の血管の性状を血

管内エコーを用いて調べた（図１）。

MAPCA の血管内皮や中膜は高度に肥厚

しており、その肥厚が狭窄の原因であ

ることがわかった。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 



 

また、肺動脈末梢狭窄部も内膜肥厚が高度であることがわかった（図２）
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また、ラステリ手術後の症例に於いては、導管と肺動脈との吻合部も狭窄が発
生することがあった（図３）。
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狭窄部に対してバルーンで拡大前後の造影を示す（図４）。狭窄は、やや解除
されている。
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先天的に低形成な肺動脈に対してもバルーン拡大術を施行した（図
では無いが、狭窄は軽減していた。
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先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全
では無いが、狭窄は軽減していた。
 

 

 

先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全
では無いが、狭窄は軽減していた。

先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全
では無いが、狭窄は軽減していた。
先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全

では無いが、狭窄は軽減していた。

 

先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全
では無いが、狭窄は軽減していた。 
先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図６）。完全

 



 

先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完
では無いが、狭窄は軽減していた。
 
 
 

 

先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完
では無いが、狭窄は軽減していた。

先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完
では無いが、狭窄は軽減していた。
先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完

では無いが、狭窄は軽減していた。

 

先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完
では無いが、狭窄は軽減していた。 
先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完先天的に低形成な肺動脈に対してバルーン拡大術を施行した例（図７）。完全

 



 

計 145
 
 
 

 

145 例の患者に対してバルーン拡大術を施行していた（図例の患者に対してバルーン拡大術を施行していた（図例の患者に対してバルーン拡大術を施行していた（図

 

例の患者に対してバルーン拡大術を施行していた（図例の患者に対してバルーン拡大術を施行していた（図例の患者に対してバルーン拡大術を施行していた（図 8）。）。 

 



 

計 177
 

 

 
 

177 回のカテーテル治療手技を施行していた（図９）。回のカテーテル治療手技を施行していた（図９）。回のカテーテル治療手技を施行していた（図９）。

 

回のカテーテル治療手技を施行していた（図９）。回のカテーテル治療手技を施行していた（図９）。回のカテーテル治療手技を施行していた（図９）。 

 



 

89
った（図１０）。
 
 

 

89 例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか
った（図１０）。

例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか
った（図１０）。 

例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか

 

例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか例のデータで、臨床的に意義があったと判断された例は４８％にすぎなか

 



 

１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は
なかった（図１１）。
 
 

 

１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は
なかった（図１１）。

１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は
なかった（図１１）。 
１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は

 

１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は１４５例のデータでは、臨床的に意義があったと判断された例は 61％にすぎ％にすぎ

 



 

形態的には
 

 
 

 
 
 
 
 
 
 

形態的には  ７３％で成功と判断された（図１２）。７３％で成功と判断された（図１２）。

 

７３％で成功と判断された（図１２）。７３％で成功と判断された（図１２）。７３％で成功と判断された（図１２）。 

 



 
 

[成果の活用・提供] 

今回の研究で、肺動脈末梢狭窄に対するカテーテル治療はの成績は悪く、そ

の成功率は５０−７３％にすぎないことがわかった。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、疾患克服のために寄与することが

できる。 

 最終的に、最適な治療、管理指針を作成する予定である。 
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