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A1-8, D1-128, 2013.より引用一部削除、日本語翻訳） 

 

1) 勧告の程度 

 クラス I 治療の有効性に関する証明がある、見解が広く一致（推奨/適用） 

 クラス II 治療の有効性、見解が一致しない場合がある 

  IIa 有効である可能性が高い（考慮すべき） 

  IIb 有効性がそれほど確立されていない（考慮しても良い） 

 クラス III 有効でなく、時に有害となる可能性あり（推奨不可） 

2) エビデンスレベル 

 レベル A 複数の無作為化試験／メタ解析によるデータ 

（post-hoc 解析、サブグループ解析は、レベル Aを満たさない場合が多い） 

 レベル B 1 件の無作為化試験、大規模非無作為化試験によるデータ 

 レベル C 専門家の合意、小規模試験／後ろ向き試験、レジストリーデータ 

 
文献 Updates in pulmonary hypertension. (ed. G. Simonneau, N. Galié) J Am Coll Cardiol 

62(Suppl), A1-8, D1-128, 2013. 

 

4) 鑑別診断 

① 疾患の典型的な経過と注意すべき非典型例の鑑別 

 肺動脈性肺高血圧症（PAH）の典型例を示し、非典型例鑑別のための診断の要点を示す。 

症例：45 歳、女性 

主訴：労作時息切れ 

現病歴：1 年くらい前から、立ちくらみ、短時間の意識消失がみられたが、疲れのためと

思い放置していた。また、時々、胸部全体に痛みを感じていたが、筋肉痛と思っていた。

半年くらい前から、階段昇降時の息切れを感じるようになった。2 ヶ月前、両側下腿の浮

腫が出現し、近医にてうっ血性心不全と診断され加療を受けた。しかし、1 ヶ月くらい前

から、息切れの程度がさらに増強し、少し動いただけでも息切れが出現するようになった

ため、当科外来を受診した。 

既往歴：28 歳 帝王切開 

家族歴：父親 心筋梗塞 

現症：身長 163 cm、体重 58 kg、血圧 120 / 74 mmHg、脈拍 76/分（整） 

心雑音なし、胸骨左縁で II 音の亢進、呼吸音に異常なし、両側下腿浮腫あり、仰臥位 45

度で頸静脈の怒張あり、腹部は平坦で軟 

⇒ 頸静脈圧の上昇と下腿の浮腫が、臨床的に右心不全を示唆する最も有用な所見 

検査所見：WBC 7300/ml、RBC 410 x 104/ml、Hb 12.8 g/dl、Platelet 40.1 x 104/ml、BNP 

566 pg/ml 

胸部 X-P：明らかな心拡大および右肺動脈下行枝径の拡大を認める、肺野には明らかな異

常所見は認められない 



心電図：右軸偏位、右室負荷所見（

波を認める

  胸部

 

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見

⇒ 三尖弁収縮期圧較差（右室、右房間圧較差）は

応性の評価手段として有用

心臓エコー（右室拡大）

  

心電図：右軸偏位、右室負荷所見（

を認める ⇒ 左心不全ではなく右心不全

胸部 X線正面写真

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見

三尖弁収縮期圧較差（右室、右房間圧較差）は

応性の評価手段として有用

心臓エコー（右室拡大）

心電図：右軸偏位、右室負荷所見（

左心不全ではなく右心不全

線正面写真        

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見

三尖弁収縮期圧較差（右室、右房間圧較差）は

応性の評価手段として有用 

心臓エコー（右室拡大） 心臓エコー（三尖弁逆流）

心電図：右軸偏位、右室負荷所見（V1での

左心不全ではなく右心不全

        

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見

三尖弁収縮期圧較差（右室、右房間圧較差）は

心臓エコー（三尖弁逆流）
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での R 波増高、

左心不全ではなく右心不全 

        心電図 

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見

三尖弁収縮期圧較差（右室、右房間圧較差）は

心臓エコー（三尖弁逆流）

波増高、V1～V3

 

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見

三尖弁収縮期圧較差（右室、右房間圧較差）は肺高血圧症の程度の推定、また治療反

 

心臓エコー（三尖弁逆流）  

3での陰性 T

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見

肺高血圧症の程度の推定、また治療反

T 波）、V1での肺性

心エコー検査：右室および右房の拡大所見、右室による左室の圧排所見 

肺高血圧症の程度の推定、また治療反

での肺性 P

肺高血圧症の程度の推定、また治療反

P

肺高血圧症の程度の推定、また治療反



  鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

 

② 鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

 鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。

鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。

鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。

鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。
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鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。 

鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別 

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント 

 

 

 



図. 肺高血圧症の診断アプローチ

BGA：動脈血液ガス分析、

肺動脈血栓内膜摘除術（

Am Coll Cardiol 62(Suppl), D

 

1) 特発性又は遺伝性肺動脈性肺高血圧症

 

2) 膠原病に伴う肺動脈性肺高血圧症

 それぞれの膠原病の診断基準に合うかどうかをチェック

  

3) 先天性シャント性心疾患に伴う肺動脈性肺高血圧症

 心臓エコー検査でシャント性心疾患の有無をチェック

 

4) 門脈圧亢進症に伴う肺動脈性肺高血圧症

肺高血圧症の診断アプローチ

：動脈血液ガス分析、

肺動脈血栓内膜摘除術（

Am Coll Cardiol 62(Suppl), D

特発性又は遺伝性肺動脈性肺高血圧症

膠原病に伴う肺動脈性肺高血圧症

それぞれの膠原病の診断基準に合うかどうかをチェック

先天性シャント性心疾患に伴う肺動脈性肺高血圧症

心臓エコー検査でシャント性心疾患の有無をチェック

門脈圧亢進症に伴う肺動脈性肺高血圧症

肺高血圧症の診断アプローチ

：動脈血液ガス分析、RHC：右心カテーテル検査、

肺動脈血栓内膜摘除術（Definitions and diagnosis of pulmonary hypertension

Am Coll Cardiol 62(Suppl), D42

特発性又は遺伝性肺動脈性肺高血圧症

膠原病に伴う肺動脈性肺高血圧症

それぞれの膠原病の診断基準に合うかどうかをチェック

先天性シャント性心疾患に伴う肺動脈性肺高血圧症

心臓エコー検査でシャント性心疾患の有無をチェック

門脈圧亢進症に伴う肺動脈性肺高血圧症

肺高血圧症の診断アプローチ 

：右心カテーテル検査、

efinitions and diagnosis of pulmonary hypertension

42-50, 2013.

特発性又は遺伝性肺動脈性肺高血圧症

膠原病に伴う肺動脈性肺高血圧症 

それぞれの膠原病の診断基準に合うかどうかをチェック

先天性シャント性心疾患に伴う肺動脈性肺高血圧症

心臓エコー検査でシャント性心疾患の有無をチェック

門脈圧亢進症に伴う肺動脈性肺高血圧症
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：右心カテーテル検査、PAWP

efinitions and diagnosis of pulmonary hypertension

, 2013.より引用、日本語翻訳）

特発性又は遺伝性肺動脈性肺高血圧症 

それぞれの膠原病の診断基準に合うかどうかをチェック

先天性シャント性心疾患に伴う肺動脈性肺高血圧症

心臓エコー検査でシャント性心疾患の有無をチェック

門脈圧亢進症に伴う肺動脈性肺高血圧症 

PAWP：肺動脈楔入圧、

efinitions and diagnosis of pulmonary hypertension

より引用、日本語翻訳）

それぞれの膠原病の診断基準に合うかどうかをチェック 

先天性シャント性心疾患に伴う肺動脈性肺高血圧症 

心臓エコー検査でシャント性心疾患の有無をチェック 

：肺動脈楔入圧、PVR

efinitions and diagnosis of pulmonary hypertension

より引用、日本語翻訳） 

 

PVR：肺血管抵抗、

efinitions and diagnosis of pulmonary hypertension. (M. Hoeper

 

：肺血管抵抗、PEA：

M. Hoeper) J 

：

) J 
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 腹部エコー検査で門脈圧亢進症を示唆する所見があるか否かをチェック 

 

5) HIV 感染に伴う肺動脈性肺高血圧症 

 血液検査で HIV が陽性か否かをチェック 

 

6) 薬剤誘発性の肺動脈性肺高血圧症 

 服薬歴をチェック 

 

7) 左心系疾患による肺高血圧症 

 心臓エコー検査で左心系疾患をチェック 

 

8) 呼吸器疾患及び／又は低酸素血症による肺高血圧症 

 呼吸器疾患が基礎疾患としてあるか否かをチェック 

 呼吸器疾患及び／又は低酸素血症による肺高血圧症では、呼吸器疾患及び／又は低酸素

血症のみでは説明のできない高度の肺高血圧が存在する症例がある。 この場合には肺動脈

性肺高血圧症の合併と診断して良い。その際には、心臓カテーテル検査所見、胸部 X線、

胸部 CT などの画像所見、呼吸機能検査所見などの検査所見を総合的に判定する。 

 

9) 慢性血栓塞栓性肺高血圧症 

 肺血流スキャンで、区域性欠損があるか否かをチェック 

 

10) その他の肺高血圧症 

 サルコイドーシス、ランゲルハンス細胞組織球症、リンパ脈管筋腫症、大動脈炎症候群、

肺血管の先天性異常、肺動脈原発肉腫、肺血管の外圧迫などによる二次的肺高血圧症を除

外する。 

 

5) 本疾患の関連資料・リンク 

 難病情報センター http://www.nanbyou.or.jp/ 

 呼吸不全に関する調査研究班 HP  http://kokyufuzen.umin.jp/ 

 呼吸不全に関する調査研究班（巽浩一郎、他）. 肺動脈性肺高血圧症（PAH）および慢

性血栓塞栓性肺高血圧症（CTEPH） 日本呼吸器学会雑誌 48: 551-564, 2010. 

 

6) ケアと食事・栄養 

 「肺動脈性肺高血圧症」は一つの病気ではなく、さまざまの病気の合併症としても起こ

る。共通点は、「肺動脈性肺高血圧症」は、肺動脈の血液の流れが障害される病気であり、

必ず心臓（右心室；肺へ向かう血液を送り出す心臓の部屋）に負担がかかっている。右心

室の壁が厚くなり、右心室の大きさが拡大し、右心室の機能が低下するため十分な血液が

送り出せなくなる。さらに右心室が拡大するため、左心室の大きさが相対的に小さくなる。
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「肺動脈性肺高血圧症」に必ず伴う合併症は、心不全（右心不全）である。但し、潜在的

な右心不全（症状がまだでない）という段階から、明らかに症状が出現する場合まで、程

度は様々です。この心臓の機能低下を回復させる、ないしは進行を遅らせる治療法が「肺

血管拡張療法」「在宅酸素療法」になる。専門医とよく相談をして、ケアを継続する必要が

ある。  

 水分／塩分の過剰摂取は心臓に負担をかける可能性もある。 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



難病指定医研修テキスト

 

１）概要

a. 定義 

 慢性血栓塞栓性肺高血圧症

は、器質化した血栓により肺動脈が慢性的に閉塞を起こし、肺高血圧症を合併し，臨床症

状として労作時の息切れなどを強く認めるものである。本症の診断には、「右心カテーテ

ル検査による肺高血圧の

要である。

 更新時には、

術日の記載があり、更新時において肺換気・血流シンチグラム所見

い区域性血流分布欠損（

カ月以上不変あるいは不変と推測できる

した血栓による変化として

irregularities

も1つが証明される

 非手術例

請時よりは軽減していても、内科的治療継続が必要な場合に認める。

原因不明の肺高血圧症に対するアプローチと

（中西宣文

引用） 

難病指定医研修テキスト

概要 

 

血栓塞栓性肺高血圧症

は、器質化した血栓により肺動脈が慢性的に閉塞を起こし、肺高血圧症を合併し，臨床症

状として労作時の息切れなどを強く認めるものである。本症の診断には、「右心カテーテ

ル検査による肺高血圧の

。 

更新時には、肺血栓内膜摘除術例においては、肺高血圧症の程度は改善していても、手

術日の記載があり、更新時において肺換気・血流シンチグラム所見

い区域性血流分布欠損（

カ月以上不変あるいは不変と推測できる

した血栓による変化として

irregularities，4. abrupt narrowi

つが証明される）

非手術例の更新時には、

請時よりは軽減していても、内科的治療継続が必要な場合に認める。

原因不明の肺高血圧症に対するアプローチと

西宣文, 他 肺高血圧症治療ガイドライン

難病指定医研修テキスト 

血栓塞栓性肺高血圧症（

は、器質化した血栓により肺動脈が慢性的に閉塞を起こし、肺高血圧症を合併し，臨床症

状として労作時の息切れなどを強く認めるものである。本症の診断には、「右心カテーテ

ル検査による肺高血圧の存在診断」とともに、

肺血栓内膜摘除術例においては、肺高血圧症の程度は改善していても、手

術日の記載があり、更新時において肺換気・血流シンチグラム所見

い区域性血流分布欠損（segmental defects

カ月以上不変あるいは不変と推測できる

した血栓による変化として, 1. mural defects

4. abrupt narrowi

）のいずれかの所見

更新時には、肺血管拡張療法などの治療により、肺高血圧症の程

請時よりは軽減していても、内科的治療継続が必要な場合に認める。

原因不明の肺高血圧症に対するアプローチと

肺高血圧症治療ガイドライン

 慢性血栓塞栓性肺高血圧症

（chronic thromboembolic pulmonary hypertension

は、器質化した血栓により肺動脈が慢性的に閉塞を起こし、肺高血圧症を合併し，臨床症

状として労作時の息切れなどを強く認めるものである。本症の診断には、「右心カテーテ

診断」とともに、

肺血栓内膜摘除術例においては、肺高血圧症の程度は改善していても、手

術日の記載があり、更新時において肺換気・血流シンチグラム所見

segmental defects

カ月以上不変あるいは不変と推測できる

, 1. mural defects

4. abrupt narrowing，

のいずれかの所見を有することが必要である。

肺血管拡張療法などの治療により、肺高血圧症の程

請時よりは軽減していても、内科的治療継続が必要な場合に認める。

原因不明の肺高血圧症に対するアプローチと

肺高血圧症治療ガイドライン
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慢性血栓塞栓性肺高血圧症

chronic thromboembolic pulmonary hypertension

は、器質化した血栓により肺動脈が慢性的に閉塞を起こし、肺高血圧症を合併し，臨床症

状として労作時の息切れなどを強く認めるものである。本症の診断には、「右心カテーテ

診断」とともに、他の肺高血圧をきたす疾患の除外診断が必

肺血栓内膜摘除術例においては、肺高血圧症の程度は改善していても、手

術日の記載があり、更新時において肺換気・血流シンチグラム所見

segmental defects）が，血栓溶解療法又は抗凝固療法施行後も

カ月以上不変あるいは不変と推測できる）ないしは

, 1. mural defects，2. webs and bands

，5. complete obstruction 

を有することが必要である。

肺血管拡張療法などの治療により、肺高血圧症の程

請時よりは軽減していても、内科的治療継続が必要な場合に認める。

原因不明の肺高血圧症に対するアプローチと CTEPH

肺高血圧症治療ガイドライン 日本循環器学会

慢性血栓塞栓性肺高血圧症

chronic thromboembolic pulmonary hypertension

は、器質化した血栓により肺動脈が慢性的に閉塞を起こし、肺高血圧症を合併し，臨床症
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b. 疫学 

 「呼吸不全に関する調査研究班」による調査では、慢性血栓塞栓性肺高血圧症（CTEPH）

の患者数は 2,140 名（2013 年度）です。 

 

c. 病因・病態 

 日本において、急性例および慢性例を含めた肺血栓塞栓症の発生頻度は、欧米に比べ少

ないと考えられている。剖検輯報にみる病理解剖を基礎とした検討でも、その発生率は米

国の約 1/10 と報告されている。米国では、急性肺血栓塞栓症の年間発生数が 50〜60 万人

と推定されており、急性期の生存症例の約 0.1〜0.5％が慢性血栓塞栓性肺高血圧症へ移行

するものと考えられてきた。しかしその後、急性例の 3.8％が慢性化したとも報告され、

急性肺塞栓症例では、常に CTEPH への移行を念頭におくことが重要である。 

 血管閉塞の程度が肺高血圧症の要因として重要で、多くの症例では 40％以上の閉塞を認

めるが、肺血管の閉塞率と肺血管抵抗の相関は良いとは言えない。血栓反復、肺動脈内で

の血栓の進展が関与していることも考えられており、さらに、(1) PAH でみられるような

亜区域レベルの弾性動脈での血栓性閉塞、(2) 血栓を認めない部位の増加した血流に伴う

筋性動脈の血管病変、(3) 血栓によって閉塞した部位より遠位における気管支動脈系との

吻合を伴う筋性動脈の血管病変など、small vessel disease の関与が示唆されている。ま

たわが国では女性に多く、深部静脈血栓症の頻度が低い HLA-B*5201 や HLA-DPB1*0202 と関

連する病型がみられことが報告されている。これらの HLA は急性例とは相関せず、欧米で

は極めて頻度の少ないタイプのため、欧米例と異なった発症機序を持つ症例の存在が示唆

されている。 

 

d. 症状 

 主要症状及び臨床所見は、① 労作時の息切れ、② 急性例にみられる臨床症状（突然の

呼吸困難、胸痛、失神など）が、以前に少なくとも 1回以上認められている。③ 下肢深部

静脈血栓症を疑わせる臨床症状（下肢の腫脹及び疼痛）が以前に少なくとも 1 回以上認め

られている。④ 肺野にて肺血管性雑音が聴取される。⑤ 胸部聴診上、肺高血圧症を示唆

する聴診所見の異常（Ⅱ音肺動脈成分の亢進など）が挙げられる。 

 

e. 治療 

 本症に対し有効であることがエビデンスで確立されている治療法としては、肺動脈血栓

内膜摘除術がある。しかし近年我が国では手術適応とされなかった末梢側血栓が主体の

CTEPHに対し、カテーテルを用いた経皮経管的肺動脈形成術（balloon pulmonary 

angioplasty：BPAまたはpercutaneous transluminal pulmonary angioplasty：PTPA）の有

効性が発表されつつある。さらに、手術適用のない末梢型あるいは術後残存あるいは再発

性肺高血圧症を有する本症に対して、可溶性グアニル酸シクラーゼ刺激薬であるリオシグ

アトが用いられる。CTEPHの治療方針では、まず正確な確定診断と重症度評価を行うことが

必要である。次いで病状の進展防止を期待して血栓再発予防と二次血栓形成予防のための

抗凝固療法を開始する。抗凝固療法が禁忌である場合や抗凝固療法中の再発などに対して、
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下大静脈フィルターを留置する場合もある。低酸素血症対策、右心不全対策も必要ならば

実施する。さらに、重要な点は、本症の治療に習熟した専門施設へ紹介し、肺動脈血栓内

膜摘除術または経皮経管的肺動脈形成術の適応を検討する必要がある。前者が優先される

が、末梢病変例、高齢者や他臓器疾患合併などのハイリスク例、患者が手術を希望しない

例などを中心に後者の選択をする。末梢病変例や術後残存肺高血圧例に対しては、リオシ

グアトの投与を考慮する。また、その他の肺血管拡張薬が有効な場合もある。 

 

f. 予後 

 CTEPH には過去に急性肺血栓塞栓症を示唆する症状が認められる反復型と、明らかな症

状のないまま病態の進行がみられる潜伏型がある。比較的軽症の CTEPH では、抗凝固療法

を主体とする内科的治療のみで病態の進行を防ぐことが可能な例も存在する。しかし平均

肺動脈圧が30 mmHgを超える症例では、肺高血圧は時間経過とともに悪化する場合も多く、

一般には予後不良である。一方、CTEPH に対しては手術（肺動脈血栓内膜摘除術）により

QOL や予後の改善が得られる。また、最近では非手術適応例に対してカテーテルを用いた

経皮経管的肺動脈形成術も開始され、手術に匹敵する肺血管抵抗改善が報告されている。

手術適用のない例に対して、肺血管拡張薬を使用するようになった最近の CTEPH 症例の 5

年生存率は 87%と改善がみられている。一方、肺血管抵抗が 1000〜1100 dyn・sec・cm-5を

超える例の予後は不良である。 

 

２）診断  

① 診断基準 

慢性血栓塞栓性肺高血圧症は、器質化した血栓により肺動脈が慢性的に閉塞を起こし、

肺高血圧症を合併し、臨床症状として労作時呼吸困難などを強く認めるものである。本症

の診断には、右心カテーテル検査による肺高血圧の診断とともに、他の肺高血圧をきたす

疾患の除外診断が必要である。 

 

(1) 検査所見 

① 右心カテーテル検査で 

1. 肺動脈圧の上昇（安静時の肺動脈平均圧が 25mmHg 以上） 

2. 肺動脈楔入圧（左心房圧）が正常（15mmHg 以下） 

② 肺換気・血流シンチグラム所見 

換気分布に異常のない区域性血流分布欠損 （segmental defects）が、血栓溶解療

法又は抗凝固療法施行後も６カ月以上不変あるいは不変と推測できる。推測の場合に

は、６カ月後に不変の確認が必要である。 

③ 肺動脈造影所見 

慢性化した血栓による変化として、1. pouch defects、2. webs and bands、3.intimal 

irregularities、4. abrupt narrowing、5. complete obstruction の 5 つのうち少

なくとも 1 つが証明される。 
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④ 胸部造影 CT 所見 

造影CTにて、慢性化した血栓による変化として、1. mural defects、2. webs and bands、

3. intimal irregularities、4. abrupt narrowing、5. complete obstruction の 5

つのうち少なくとも 1つが証明される。 

  

 (2) 参考とすべき検査所見 

① 心エコー 

1. 右室拡大、中隔の扁平化 

2. 心ドプラ法にて肺高血圧に特徴的なパターン又は高い右室収縮期圧の所見(三尖弁

収縮期圧較差 40mmHg 以上) 

3. TAPSE（三尖弁輪収縮期偏位）の低下 

② 動脈血液ガス所見 

1. 低炭酸ガス血症を伴う低酸素血症 （PaCO2 ≤ 35Torr、PaO2 ≤ 70Torr） 

2. AaDO2 の開大（AaDO2 ≥ 30Torr） 

③ 胸部 X 線写真 

1. 肺門部肺動脈陰影の拡大（左第Ⅱ弓の突出、又は右肺動脈下行枝の拡大：最大径

18 ㎜以上） 

2. 心陰影の拡大（CTR ≥ 50%） 

3. 肺野血管陰影の局所的な差（左右又は上下肺野） 

④ 心電図 

1. 右軸偏位及び右房負荷 

2. V1 での R ≥ 5 ㎜又は R/S > 1、 V5 での S ≥ 7 ㎜又は R/S ≤ 1 

 

 (3) 主要症状及び臨床所見 

① 労作時の息切れ。 

② 急性例にみられる臨床症状（突然の呼吸困難、胸痛、失神など）が、以前に少なくと

も１回以上認められている。 

③ 下肢深部静脈血栓症を疑わせる臨床症状（下肢の腫脹及び疼痛）が以前に少なくとも

１回以上認められている。 

④ 肺野にて肺血管性雑音が聴取される。 

⑤ 胸部聴診上、肺高血圧症を示唆する聴診所見の異常（Ⅱp(II)音の亢進，Ⅲ/Ⅳ音，肺

動脈弁逆流音，三尖弁逆流音のうち、少なくとも 1つ）がある。 

  

 (4) 除外すべき疾患 

以下の肺高血圧症を呈する病態は、慢性血栓塞栓性肺高血圧症ではなく、肺高血圧ひ

いては右室肥大・慢性肺性心を招来しうるので、これらを除外すること。 

1. 特発性または遺伝性肺動脈性肺高血圧症 

2. 膠原病に伴う肺動脈性肺高血圧症 

3. 先天性シャント性心疾患に伴う肺動脈性肺高血圧症 

4. 門脈圧亢進症に伴う肺動脈性肺高血圧症 
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5. HIV 感染に伴う肺動脈性肺高血圧症 

6. 薬剤／毒物に伴う肺動脈性肺高血圧症 

7. 肺静脈閉塞症、肺毛細血管腫症 

8. 新生児遷延性肺高血圧症 

9. 左心性心疾患に伴う肺高血圧症 

10. 呼吸器疾患及び／又は低酸素血症に伴う肺高血圧症 

11. その他の肺高血圧症（サルコイドーシス、ランゲルハンス細胞組織球症、リンパ

脈管筋腫症、大動脈炎症候群、肺血管の先天性異常、肺動脈原発肉腫、肺血管の

外圧迫などによる二次的肺高血圧症） 

 

(5) 認定基準 

以下の項目をすべて満たすこと。 

①新規申請時 

1) 診断のための検査所見の右心カテーテル検査所見を満たすこと。 

2) 診断のための検査所見の肺換気・血流シンチグラム所見を満たすこと。 

3) 診断のための検査所見の肺動脈造影所見ないしは胸部造影 CT 所見を満たすこと。 

4) 除外すべき疾患のすべてを除外できること。 

5) 手術予定例ならびに BPA（PTPA）施行予定例については予定月を記載すること。 

 

②更新時 

 手術例ならびに BPA（PTPA）施行例とそれ以外の例に大別をして更新をすること。 

1) 手術例ならびに BPA（PTPA）施行例 

 a) 手術日あるいは BPA 初回施行日の記載があること。 

 b) 診断のための検査所見の肺換気・血流シンチグラム所見ないしは胸部造影 CT 所見

ないしは肺動脈造影所見のいずれか有すること（前回より重症度を上げる場合は必須と

する）。 

 c) 右心カテーテル検査所見または参考とすべき検査所見の中の心臓エコー検査の所

見を満たすこと。 

 d) 除外すべき疾患のすべてを除外できること。 

 

2) 非手術例 

 リオシグアト等の肺血管拡張療法などの治療により、肺高血圧症の程度は新規申請時

よりは軽減もしくは正常値になっていても、治療継続が必要な場合。 

 a) 診断のための検査所見の肺換気 ・ 血流シンチグラム所見、 胸部造影 CT 所見ない

しは肺動脈造影所見のいずれかを有すること（前回より重症度を上げる場合は必須とす

る）。 

 b) 右心カテーテル検査所見または参考とすべき検査所見の中の心臓エコー検査の所

見を満たすこと。 

  c) 除外すべき疾患のすべてを除外できること。 
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② 重症度分類 

 

 NYHA 心機能分類と、WHO 肺高血圧機能分類をもとに作成した研究班の重症度分類を用い

て、Stage 2 以上を対象とする。 

 

NYHA 心機能分類 

 Ⅰ度：通常の身体活動では無症状 

 Ⅱ度：通常の身体活動で症状発現、身体活動がやや制限される 

 Ⅲ度：通常以下の身体活動で症状発現、身体活動が著しく制限される 

 Ⅳ度：どんな身体活動あるいは安静時でも症状発現 

 

WHO 肺高血圧症機能分類（WHO-PH） 

 Ⅰ度：身体活動に制限のない肺高血圧症患者 

    普通の身体活動では呼吸困難や疲労、胸痛や失神などを生じない。 

 Ⅱ度：身体活動に軽度の制限のある肺高血圧症患者 

    安静時には自覚症状がない。普通の身体活動で呼吸困難や疲労、胸痛や失神など

が起こる。 

 Ⅲ度：身体活動に著しい制限のある肺高血圧症患者 

    安静時に自覚症状がない。普通以下の軽度の身体活動で呼吸困難や疲労、胸痛や

失神などが起こる。 

 Ⅳ度：どんな身体活動もすべて苦痛となる肺高血圧症患者 

     これらの患者は右心不全の症状を表している。 

安静時にも呼吸困難および/または疲労がみられる。 

    どんな身体活動でも自覚症状の増悪がある。 

 

 

 

 

（新規申請時） 

 

新規申

請時 
自覚症状 

平均肺動脈圧

（mPAP） 

肺血管抵抗

（PVR） 

安静時・室内気

PaO2 (Torr) 
肺血管拡張薬使用 

Stage 1 WHO-PH/NYHA I  mPAP ≥ 25 mmHg     使用の有無に係らず 

Stage 2 WHO-PH/NYHA II  mPAP ≥ 25 mmHg   PaO2 ≧ 70torr 使用の有無に係らず 

Stage 3 WHO-PH/NYHA II  mPAP ≥ 25 mmHg   PaO2 < 70torr 使用の有無に係らず 

  WHO-PH/NYHA II  mPAP ≥ 25 mmHg     使用あり 

  WHO-PH/NYHA III～ IV mPAP ≥ 25 mmHg     使用の有無に係らず 

Stage 4 WHO-PH/NYHA III～ IV mPAP ≥ 30 mmHg     使用の有無に係らず 
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Stage 5 WHO-PH/NYHA I～IV   

PVR ≥ 1,000 

dyn.s.cm-5

（12.5 Wood 

Unit) 

  使用の有無に係らず 

自覚症状、mPAP、PVR、安静時・室内気 PaO2、肺血管拡張薬の項目すべてを満たす最も高い

Stage を選択 

 

（更新時） 

 

更新時 自覚症状 

心エコー検査で

の三尖弁収縮期

圧較差（TRPG） 

右心カテ施行時の

平均肺動脈圧

（mPAP）、肺血管抵

抗（PVR） 

肺血管拡張薬または

HOT 使用 

Stage 1 WHO-PH/NYHA I      使用の有無に係らず 

Stage 2 WHO-PH/NYHA II      使用の有無に係らず 

Stage 3 WHO-PH/NYHA II～IV  TRPG < 40 mmHg mPAP < 25 mmHg 使用あり 

  WHO-PH/NYHA II  TRPG ≥ 40 mmHg mPAP ≥ 25 mmHg 使用の有無に係らず 

Stage 4 WHO-PH/NYHA III～IV TRPG ≥ 40 mmHg mPAP ≥ 25 mmHg 使用の有無に係らず 

Stage 5 WHO-PH/NYHA I～IV    
PVR ≥ 1,000 dyn.s.cm-5

（12.5WU) 
使用の有無に係らず 

  WHO-PH/NYHA III～IV  TRPG ≥ 60 mmHg   使用の有無に係らず 

 

自覚症状、TRPG、mPAP、PVR、肺血管拡張薬または HOT 使用、の項目すべてを満たす最も高

い Stage を選択 

 

（参考） 

三尖弁収縮期圧較差（TRPG）の値は、更新時に心カテを施行した場合には、可能であれば

その値を使用する。 

 

※なお、症状の程度が上記の重症度分類等で一定以上に該当しない者であるが、高額な医

療を継続することが必要な者については、医療費助成の対象とする。 

 

 

 

３）治療 

 原則として血栓再発予防と二次血栓形成予防のための抗凝固療法が選択され、急性増悪

例を除き血栓溶解療法は無効である。さらに抗凝固療法が禁忌である場合や抗凝固療法中

の再発などに対して、下大静脈フィルターを挿入・留置する。WHO/NYHA-II 以上では、付
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着血栓の近位端が主肺動脈から区域動脈近位部にある例では、外科治療（肺動脈血栓内膜

摘除術）が推奨される。一方、区域枝や亜区域動脈に限局する血栓症例は手術適応外とな

り、カテーテル治療やリオシグアトによる肺血管拡張療法が行われる。さらに、区域を主

体とした血栓で、高齢、合併症、患者が手術を希望しない例においてもカテーテル治療や

肺血管拡張療法が考慮されるが、その評価は定まっていない。術前に造影 CT 検査、肺動脈

造影で血栓の部位や非閉塞部位の血管病変を正確に評価することが外科治療の効果をあげ

る上で重要である。  
 

内科治療 

 血栓再発予防と二次血栓形成予防のための抗凝固療法が第一選択となる。さらに、手術

非適応および術後残存、再発肺高血圧を有する本症において、可溶性グアニル酸シクラー

ゼ刺激薬であるリオシグアトの大規模比較試験の結果、６分間歩行距離、肺血管抵抗を有

意に改善が示され、適応承認された。他、肺動脈性肺高血圧症に準じた血管拡張薬のボセ

ンタン、クエン酸シルデナフィル、PGI2 持続静注、ベラプロストナトリウムの投与を行い、

有効例の報告もみられるが、その有用性についての明確なエビデンスはなく研究段階であ

る。一方、血管拡張療法が使用されて以後、本症の予後が改善したとする報告もみられる。

血管拡張療法の適応としては、WHO/NYHA-II 以上の症例で、末梢血栓例や重症例で手術を

施行しない例、合併症がある例、本人が手術を希望しない例、手術後に肺高血圧症が残存

する例が挙げられる。また、肺血管抵抗高値例において、術前使用も試みられているが、

その評価は定まっていない。多くの症例では低酸素血症を呈するため、在宅酸素療法を含

めた長期酸素吸入療法が適応となる。この他、右心不全に対して利尿薬等の投与もなされ

る。 

 

カテーテル治療 

 CTEPHに対しては肺動脈血栓内膜摘除術が現時点で唯一根治が期待できる治療法であり、

その適応が満たされていれば、最も推奨される治療法である。しかしながら、外科的に到

達困難な区域や亜区域に限局する血栓を有する例や併存疾患等のために手術の適応となら

ない場合、肺血管拡張薬を用いた内科的治療が実施されているのが現状であるが、その有

効性は限られている。このような現状を踏まえ、BPA の適応は、基本的には手術の適応が

なく、内科的治療を行っても効果不十分な症例となる。熟練度が大きく成績に影響するた

め、本症のカテーテル治療に精通した施設での施行が推奨される。 

 

外科治療 

 肺動脈血栓内膜摘除術は、原則としてNYHA/WHO Ⅲ度以上が適応とされているが、低酸素

血症が高度の例では、QOLの改善を目的としてNYHA/WHO Ⅱ度の例も適応となる場合がある。

肺動脈血栓内膜摘除術は、器質化血栓の近位端が主肺動脈から区域動脈近位部にある、 い

わゆる中枢型CTEPHがよい適応である。しかし手術適応は手術担当施設の経験によって左右

され、その決定は手術を多く経験している施設で行われることが必要である。中枢側の血

栓量に相応しない著明な肺血管抵抗高値を示す例や、区域動脈や亜区域動脈に限局する末



梢型CTEPH

者が手術を希望しない例

 

慢性血栓塞栓性肺高血圧症の治療手順

（中西宣文

引用） 

 

1) 証拠のレベル

 Level A

いる 

 Level B

験または観察的登録の綿密な分析からデータが得られている場

 Level C

 

2) 勧告の程度

 Class Ⅰ

が広く一致

 Class Ⅱ

がある 

  Class 

  Class 

 （考慮しても良い）

 Class Ⅲ

あるいは有害との見解が広く一致している

CTEPHは、手術は困難であると考えられている

者が手術を希望しない例

慢性血栓塞栓性肺高血圧症の治療手順

中西宣文, 他. 肺高血圧症治療ガイドライン

証拠のレベル 

Level A（高） 多数の患者を対象とする多くの無作為臨床試

Level B（中） 少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

験または観察的登録の綿密な分析からデータが得られている場

Level C（低） 専門家の合意が勧告の主要な根拠となってい

勧告の程度 

Ⅰ 手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

が広く一致している

Ⅱ 手技・治療の有用性・有効性に関するデータ

Class Ⅱa データ・見解から有用・有効である可能性が

Class Ⅱb データ・見解により有用性・有効性がそれほ

（考慮しても良い）

Ⅲ 手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

有害との見解が広く一致している

手術は困難であると考えられている

者が手術を希望しない例も手術の適応となりにくい

慢性血栓塞栓性肺高血圧症の治療手順

肺高血圧症治療ガイドライン

多数の患者を対象とする多くの無作為臨床試

少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

験または観察的登録の綿密な分析からデータが得られている場

専門家の合意が勧告の主要な根拠となってい

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

している（推奨／適応）

手技・治療の有用性・有効性に関するデータ

データ・見解から有用・有効である可能性が

データ・見解により有用性・有効性がそれほ

（考慮しても良い） 

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

有害との見解が広く一致している

手術は困難であると考えられている

術の適応となりにくい

慢性血栓塞栓性肺高血圧症の治療手順 

肺高血圧症治療ガイドライン

多数の患者を対象とする多くの無作為臨床試

少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

験または観察的登録の綿密な分析からデータが得られている場

専門家の合意が勧告の主要な根拠となってい

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

（推奨／適応） 

手技・治療の有用性・有効性に関するデータ

データ・見解から有用・有効である可能性が

データ・見解により有用性・有効性がそれほ

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

有害との見解が広く一致している
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手術は困難であると考えられている

術の適応となりにくい

 

肺高血圧症治療ガイドライン日本循環器学会

多数の患者を対象とする多くの無作為臨床試

少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

験または観察的登録の綿密な分析からデータが得られている場

専門家の合意が勧告の主要な根拠となってい

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

手技・治療の有用性・有効性に関するデータ

データ・見解から有用・有効である可能性が

データ・見解により有用性・有効性がそれほ

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

有害との見解が広く一致している（推奨不可）

手術は困難であると考えられている。高齢者や他臓器に障害を有する例

術の適応となりにくい。 

日本循環器学会

多数の患者を対象とする多くの無作為臨床試

少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

験または観察的登録の綿密な分析からデータが得られている場

専門家の合意が勧告の主要な根拠となってい

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

手技・治療の有用性・有効性に関するデータまたは見解が一致していない場合

データ・見解から有用・有効である可能性が

データ・見解により有用性・有効性がそれほ

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

（推奨不可） 

高齢者や他臓器に障害を有する例

日本循環器学会2012年改訂版

多数の患者を対象とする多くの無作為臨床試験によりデータが得られて

少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

験または観察的登録の綿密な分析からデータが得られている場合 

専門家の合意が勧告の主要な根拠となっている場合 

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

または見解が一致していない場合

データ・見解から有用・有効である可能性が高い（考慮すべき）

データ・見解により有用性・有効性がそれほど確立されていない

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

高齢者や他臓器に障害を有する例

 

年改訂版 p50

験によりデータが得られて

少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

 

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

または見解が一致していない場合

（考慮すべき）

ど確立されていない

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

高齢者や他臓器に障害を有する例、患

 

p50-56より

験によりデータが得られて

少数の患者を対象とする限られた数の無作為試験，あるいは非無作為試

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

または見解が一致していない場合

（考慮すべき） 

ど確立されていない 

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，

患

より

手技・治療が有用・有効であることについて証明されているか，あるいは見解

または見解が一致していない場合

手技・治療が有用・有効ではなく，時に有害となる可能性が証明されているか，
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4) 鑑別診断 

① 疾患の典型的な経過と注意すべき非典型例の鑑別 

 慢性血栓塞栓性肺高血圧症（CTEPH）の典型例を示し、非典型例鑑別のための診断の要点

を示す。 

症例：46 歳男性 

主訴：なし 

現病歴：10 年前動悸・呼吸困難・胸痛などが突然出現したが、症状は無治療で軽快した。

その後同様の症状が年数回程度認められていた。2〜3 年前より徐々に増悪し、1 年前から

階段昇降時の頻脈と呼吸困難が出現するようになった。2 ヶ月前の健康診断で心電図異常

を指摘された。その後近医で行われた胸部単純写真で心陰影の拡大を認め、心臓超音波検

査で右室右房の拡大・中隔扁平化などの右心負荷所見及び肺高血圧症が疑われた。精査目

的にて紹介され受診した。 

既往歴：43 歳 アレルギー性鼻炎 

家族歴：祖母 脳卒中 

 

身体所見 

 (ポイント) 本症の診断と直結する特徴的な身体所見には乏しい。肺動脈圧の上昇を反

映する胸部聴診上の II 音の亢進は肺高血圧症の存在を疑う契機となり得る。右心不全を伴

う症例ではさらに下腿浮腫や頸静脈の怒張などの所見が合併する。 

身長 168.7cm、体重 56.4kg、血圧 103/70 mmHg, 脈拍 86/min (整), 体温 35.3℃、SpO2 

96〜97% （室内気, 自発呼吸） 

頭頸部；眼瞼結膜貧血(-)、眼球結膜黄染(-)、頸静脈怒張(-)、リンパ節腫大(-) 

胸部；心音 II 音の亢進を認める.リズム整、心雑音なし、呼吸音 雑音なし、下腿浮腫

なし。 

 

検査所見 

 (ポイント)本症の診断と直結する血液検査所見は乏しい。肺動脈内に新鮮血栓を伴わな

い症例、深部静脈血栓症を伴わない症例などではしばしば D-ダイマーは陰性を示すため、

急性例と異なり D-dimer 陰性が本症を否定する所見とはならない。右心負荷のある症例で

は BNP が高値を示す。  

 本症例の検査所見：D-ダイマー 0.8 ng/ml、BNP 130.9 pg/ml、 

 

 胸部単純写真：心胸郭比 52.4%と軽度の心陰影の拡大を認める。肺野には明らかな異常

所見は認められない。 

 心電図：右軸偏位、肺性 P波、V1〜V4 の T 波の陰転化などの右心負荷所見を認める。  



      症例胸部単純写真

 

心臓超音波検査

 (ポイント

有効性の評価手段として有用である

左室側へ圧排されることで認められ

映する重要な所見である

本症例の所見：心室中隔の扁平化

縮期圧 105

症例心臓超音波検査

 

造影 CT 検査

 (ポイント

れる。肺動脈

は、両肺にモザイク状の

栓は認められず、

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である

本症例の所見：右肺動脈主幹部に壁在血栓を認める

などが認められる

症例胸部単純写真

心臓超音波検査 

ポイント) 三尖弁圧較差

有効性の評価手段として有用である

左室側へ圧排されることで認められ

映する重要な所見である

本症例の所見：心室中隔の扁平化

105 mmHg 

症例心臓超音波検査

検査 

ポイント) 中枢型

肺動脈区域枝、亜区域枝には口径不整・狭小化

両肺にモザイク状の

栓は認められず、CT

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である

本症例の所見：右肺動脈主幹部に壁在血栓を認める

などが認められる。

 

症例胸部単純写真        

三尖弁圧較差（

有効性の評価手段として有用である

左室側へ圧排されることで認められ

映する重要な所見である。  

本症例の所見：心室中隔の扁平化

 
症例心臓超音波検査 (左：三尖弁逆流

中枢型 CTEPH では

区域枝、亜区域枝には口径不整・狭小化

両肺にモザイク状の CT 値不均一が認められる

CT のみでは他疾患との鑑別が容易ではないことも少なくない

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である

本症例の所見：右肺動脈主幹部に壁在血栓を認める

。肺野はモザイクパターンを示している

 

         症例心電図

（右室・右房間圧較差

有効性の評価手段として有用である。心室中隔の扁平化は

左室側へ圧排されることで認められ、左室が○型から

 

本症例の所見：心室中隔の扁平化、右心系の拡大

左：三尖弁逆流 

では、肺動脈

区域枝、亜区域枝には口径不整・狭小化

値不均一が認められる

のみでは他疾患との鑑別が容易ではないことも少なくない

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である

本症例の所見：右肺動脈主幹部に壁在血栓を認める

肺野はモザイクパターンを示している
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症例心電図

右室・右房間圧較差

心室中隔の扁平化は

左室が○型から

右心系の拡大、

 中央：心室中隔扁平化

肺動脈主幹部や区域肺動脈などに

区域枝、亜区域枝には口径不整・狭小化

値不均一が認められる

のみでは他疾患との鑑別が容易ではないことも少なくない

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である

本症例の所見：右肺動脈主幹部に壁在血栓を認める

肺野はモザイクパターンを示している

症例心電図 

右室・右房間圧較差）は肺高血圧症の程度の推定、また治療

心室中隔の扁平化は、

左室が○型から D 型へ変形する

、三尖弁圧較差

中央：心室中隔扁平化

主幹部や区域肺動脈などに

区域枝、亜区域枝には口径不整・狭小化や血管の途絶等を伴う

値不均一が認められる。末梢型 CTEPH

のみでは他疾患との鑑別が容易ではないことも少なくない

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である

本症例の所見：右肺動脈主幹部に壁在血栓を認める。両側の区域肺動脈には狭小化・途絶

肺野はモザイクパターンを示している。

 

は肺高血圧症の程度の推定、また治療

、高い右室圧のため心室中隔が

型へ変形する
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中央：心室中隔扁平化 右：右心室右心房の拡大

主幹部や区域肺動脈などに壁在性

や血管の途絶等を伴う

CTEPH では中枢肺動脈の壁在血

のみでは他疾患との鑑別が容易ではないことも少なくない

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である

両側の区域肺動脈には狭小化・途絶

。 

は肺高血圧症の程度の推定、また治療

高い右室圧のため心室中隔が

型へ変形する。右室圧の上昇を反

 mmHg、推定肺動脈収

右：右心室右心房の拡大

壁在性の血栓が認めら

や血管の途絶等を伴う。肺野条件で

では中枢肺動脈の壁在血

のみでは他疾患との鑑別が容易ではないことも少なくない。

検出感度の高い肺血流シンチと組み合わせて施行することが重要である。 

両側の区域肺動脈には狭小化・途絶

は肺高血圧症の程度の推定、また治療

高い右室圧のため心室中隔が

右室圧の上昇を反

推定肺動脈収

 
右：右心室右心房の拡大)

の血栓が認めら

肺野条件で

では中枢肺動脈の壁在血

。肺血栓の

両側の区域肺動脈には狭小化・途絶

は肺高血圧症の程度の推定、また治療

高い右室圧のため心室中隔が

右室圧の上昇を反

推定肺動脈収

 
) 

の血栓が認めら

肺野条件で

では中枢肺動脈の壁在血

肺血栓の

両側の区域肺動脈には狭小化・途絶



症例 造影

 

肺換気・血流シンチグラフィ

 (ポイント

せて行い換気血流不均等を証明することが重要である

本症例の所見：両肺に

肺⾎流シンチ

肺換気シンチ

 

右心カテーテル検査・肺動脈造影

 (ポイント

さらに肺動脈造影は

 

 本症例の所見

sec・cm-5、

 肺動脈造影：中枢部肺動脈の壁在血栓の他

絶 (complete obstruction)

造影 CT 左：矢頭

肺換気・血流シンチグラフィ

ポイント) 肺血流シンチでは

せて行い換気血流不均等を証明することが重要である

本症例の所見：両肺に

肺⾎流シンチ

シンチ

右心カテーテル検査・肺動脈造影

ポイント) 右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である

さらに肺動脈造影は

本症例の所見：右心カテーテル検査：肺動脈圧

、心拍出量

肺動脈造影：中枢部肺動脈の壁在血栓の他

(complete obstruction)

左：矢頭 肺動脈内血栓

肺換気・血流シンチグラフィ 

肺血流シンチでは

せて行い換気血流不均等を証明することが重要である

本症例の所見：両肺に楔状の血流低下が多発してい

Ant

右心カテーテル検査・肺動脈造影

右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である

さらに肺動脈造影は、肺血栓の存在・分布、手術適応の決定のため極めて重要である

右心カテーテル検査：肺動脈圧

心拍出量 3.36 L/min

肺動脈造影：中枢部肺動脈の壁在血栓の他

(complete obstruction)、

肺動脈内血栓

 

肺血流シンチでは、楔形の血流欠損部位が認められる

せて行い換気血流不均等を証明することが重要である

楔状の血流低下が多発してい

Post

右心カテーテル検査・肺動脈造影 

右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である

肺血栓の存在・分布、手術適応の決定のため極めて重要である

右心カテーテル検査：肺動脈圧

L/min、心係数

肺動脈造影：中枢部肺動脈の壁在血栓の他

、Band 等の所見が散見される
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肺動脈内血栓) 右 肺野のモザイクパターン

楔形の血流欠損部位が認められる

せて行い換気血流不均等を証明することが重要である

楔状の血流低下が多発してい

Post

右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である

肺血栓の存在・分布、手術適応の決定のため極めて重要である

右心カテーテル検査：肺動脈圧 

心係数 1.95 L/min/

肺動脈造影：中枢部肺動脈の壁在血栓の他、区域肺動脈の狭窄

等の所見が散見される

肺野のモザイクパターン

楔形の血流欠損部位が認められる

せて行い換気血流不均等を証明することが重要である。  

楔状の血流低下が多発している。 

 

右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である

肺血栓の存在・分布、手術適応の決定のため極めて重要である

 81/31 (49) 

L/min/m2 

区域肺動脈の狭窄

等の所見が散見される. 

肺野のモザイクパターン

楔形の血流欠損部位が認められる。

右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である

肺血栓の存在・分布、手術適応の決定のため極めて重要である

) mmHg、肺血管抵抗

区域肺動脈の狭窄 (abrupt narrowing)

.  

 
肺野のモザイクパターン   

。肺換気シンチと併

右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である

肺血栓の存在・分布、手術適応の決定のため極めて重要である

肺血管抵抗 1071

(abrupt narrowing)

肺換気シンチと併

右心カテーテル検査は肺高血圧症の存在・重症度の診断のため必須である。

肺血栓の存在・分布、手術適応の決定のため極めて重要である。  

1071 dyn・

(abrupt narrowing)、途

肺換気シンチと併

。

 

・

途



症例 肺動脈造影

 

本症例診断後の経過

 本症例では極めて高度の肺高血圧症を伴った

心臓血管外科で

動脈圧 39/9 (19)mmHg

症例 血栓内膜摘除術

 

肺動脈造影 

本症例診断後の経過

本症例では極めて高度の肺高血圧症を伴った

心臓血管外科で肺動脈

39/9 (19)mmHg

血栓内膜摘除術

 

本症例診断後の経過 

本症例では極めて高度の肺高血圧症を伴った

肺動脈血栓内膜摘除術が施行された

39/9 (19)mmHg、肺血管抵抗

血栓内膜摘除術 摘出標本

本症例では極めて高度の肺高血圧症を伴った

血栓内膜摘除術が施行された

肺血管抵抗 152.5 

摘出標本 
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本症例では極めて高度の肺高血圧症を伴った CTEPH

血栓内膜摘除術が施行された

152.5 dyn・sec

 

CTEPH と診断された

血栓内膜摘除術が施行された。術後の右心カテーテル検査では

sec・cm-5と著しい改善が得られた

と診断された。手術適応と判断され、

術後の右心カテーテル検査では

と著しい改善が得られた

手術適応と判断され、

術後の右心カテーテル検査では

と著しい改善が得られた

手術適応と判断され、

術後の右心カテーテル検査では、肺

と著しい改善が得られた。  

手術適応と判断され、

肺



          

 

② 鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

 鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。

 

          

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。

          鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。

鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。
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鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント

鑑別診断のためのアプローチ方法を図で示す。 

鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別

鑑別しなければいけない疾患と鑑別のポイント 

 

鑑別のための検査と注意すべき非典型例の鑑別 

 

 
 

 


