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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。 

本症候群では両心室を使う手術が不可能な単心室血行動態疾患では、肺動脈が低

形成だと、フォンタン手術も不可能で、短絡術のまま、ないしグレン手術のまま

で、一生を過ごさなければならない患者が存在する。本研究では、フォンタン手

術に至らない患者のQOLについて調査した。 

 最近 5 年間の合併症の頻度では、未手術の患者、短絡術のみ、グレン手術の

みの群で、不整脈、血栓塞栓症の頻度が高かった。グレン手術のみの群で QOL

が低い傾向があった。グレン手術でとどめた場合には、成人後の QOL が低くな

る可能性がある。 

 

[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。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。 

本症候群では両心室を使う手術が不

可能な単心室血行動態疾患では、肺動

脈が低形成だと、フォンタン手術も不

可能で、短絡術のまま、ないしグレン

手術のままで、一生を過ごさなければ

ならない患者が存在する。本研究では、

フォンタン手術に至らない患者のQOL

について調査した。 

 

[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

するデータ分析を行うことである。本
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術のままで、一生を過ごさなければな

らない患者が存在する。本研究では、

フォンタン手術に至らない患者の QOL

について調査した。 

 

[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で、フ

ォンタン手術も不可能で、短絡術のま

ま、ないしグレン手術のままでフォロ

ーしている患者の病歴簿を調べ、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] 

 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。 
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単心室血行動態で、未手術の患者 13 名、短絡術のみ
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腎機能
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６．成果の活用・提供 

 今回の研究は、寿命まで調べるには至らなかった。フォンタンに至らない患

者ではチアノーゼを持ったままでの生活になる。不整脈、血栓塞栓症の頻度が

高い。それでも職業を持ち生活をしている姿がうかがえる結果であった。最終

的に、最適な治療、管理指針を作成する予定である。 

 


