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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

総括研究報告書 
 

小児呼吸器形成異常・低形成疾患に関する実態調査 
ならびに診療ガイドライン作成に関する研究 

 
 
研究代表者 臼井 規朗 大阪府立母子保健総合医療センター 小児外科 主任部長 
 

研究要旨 

【研究目的】本研究の目的は、小児呼吸器形成異常・低形成疾患に関して、既に終了し

た実態調査に加えて新たに気道狭窄についても実態調査を実施して科学的根拠を集

積・分析し、診断基準や重症度分類を作成したうえで、全ての疾患について診療ガイド

ラインを作成し、難病の指定や小児慢性特定疾患の指定を通じて本症の医療政策や社会

保障制度の充実に資することである。 

【研究方法】調査研究において、先天性横隔膜ヘルニア、先天性嚢胞性肺疾患、頚部・

胸部リンパ管腫・リンパ管腫症の 3疾患では先行研究として実施した際のデータベース

を用いた。気道狭窄については咽頭狭窄、喉頭狭窄、気管狭窄、気管・気管支軟化症の

4疾患に細分化して新たに調査を実施した。先天性横隔膜ヘルニア、先天性嚢胞性肺疾

患、頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症の 3疾患では、診療ガイドラインの作成に着

手した。 

【研究結果】先天性横隔膜ヘルニアでは 11 の CQ に対して、網羅的系統的検索により延

べ 2113 件の文献を得て、448 件の本文を批判的吟味し、最終的に質の高い科学的根拠

といえる 89 件を採用した。GRADE による文献の批判的吟味を行い、インフォーマルコ

ンセンサス法により 11 の推奨文とそれに関する解説文を作成した。先天性嚢胞性肺疾

患では 428 例がデータベース化され解析された。新生児期の重症度、病理診断、治療法、

予後などが明らかになり、新たな疾患定義、新分類試案、重症度分類案、クリニカル・ク

エスチョン試案を策定した。気道狭窄の解析適格例の内訳は、咽頭狭窄 61 例（12.2％）、

喉頭狭窄 224 例（44.8％）、気管・気管支狭窄 82 例（16.4％）、気管・気管支軟化症 143

例（28.6％）であった。いずれの疾患も気道確保が適切になされれば肺機能自体は良好

であった。頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症では縦隔内で気道狭窄を生じているリ

ンパ管腫、頚部の気道周囲のリンパ管腫に対する硬化療法、舌のリンパ管腫に対する外科

的切除、新生児期の乳び胸水に対する積極的な外科的介入、難治性の乳び胸水や呼吸障害

を呈するリンパ管腫症に対する治療法に関するクリニカル・クエスチョンが策定された。 

【結論】希少疾患である先天性横隔膜ヘルニア診療ガイドラインの作成経験は、今後同

様の希少疾患である先天性嚢胞性肺疾患、気道狭窄、頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管

腫症の診療ガイドラインを作成する際の参考になると思われた。先天性嚢胞的肺疾患で

は、疾患定義（診断基準）、重症度分類案、疾患分類試案を新たに定め、データベース

の解析による実態調査結果を踏まえて診療ガイドラインの作成に着手した。気道狭窄で

は本邦で初めて大規模な実態調査が実施され、小児気道狭窄の実態が明らかとなり、診

療ガイドライン作成のために有用な情報が蓄積された。頚部・胸部リンパ管腫・リンパ

管腫症では、解決すべき臨床重要課題を解決するために 5つのクリニカル・クエスチョ

ンを決定し、今後文献的検索や評価に加え、Web 調査による調査研究を行うこととした。 
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豊島勝昭 
 神奈川県立こども医療センター 
 新生児科 科長 
木村 修 
 京都府立医科大学大学院 
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黒田達夫 
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 臓器・運動器病態外科部外科 医長 
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 国立成育医療研究センター 
 病理診断部 医長 
野澤久美子 
 神奈川県立こども医療センター 
 放射線科 医長 
前田貢作 
 神戸大学大学院医学科外科学講座 
 小児外科分野 客員教授 
西島栄治 
 神戸大学大学院医学科外科学講座 
 小児外科分野 客員教授 
守本倫子 
 国立成育医療研究センター 
 感覚器形態外科学 医長 
肥沼悟郎 
 慶應義塾大学 
 小児科 助教 
二藤隆春 
 東京大学医学部附属病院 
 耳鼻咽喉科 講師 
藤野明浩 
 慶應義塾大学 
 小児外科 講師 
小関道夫 
 岐阜大学医学部附属病院 
 小児科 臨床講師 
岩中 督 
 東京大学大学院医学系研究科 
 小児外科 教授 
上野 滋 
 東海大学医学部外科学系 
 小児外科学 教授 
森川康英 
 慶應義塾大学 
 小児外科 非常勤講師 
野坂俊介 
 国立成育医療研究センター 
 放射線診療部放射線診断科 部長 
木下義晶 
 九州大学大学院医学研究院 
 小児外科学分野 准教授 
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Ａ．研究目的 

 小児呼吸器形成異常・低形成疾患には、

先天性横隔膜ヘルニア、先天性嚢胞性肺疾

患（先天性嚢胞状腺腫様肺形成異常（CCAM; 

CPAM）、肺分画症、気管支閉鎖症）、気道狭

窄（咽頭狭窄、喉頭狭窄、気管・気管支狭

窄（軟化症を含む））、頚部・胸部リンパ管

腫・リンパ管腫症などが含まれる。いずれ

の疾患も小児呼吸器における形成異常や

低形成に起因する難治性希少疾患であり、

最重症例では新生児期・乳児期に死亡する

のみならず、仮に救命できても呼吸機能が

著しく低下しているため、身体発育障害、

精神運動発達障害、中枢神経障害に加えて、

長期間に気管切開・在宅人工呼吸・経管栄

養管理などを要する種々の後遺症を伴う

ことも稀ではない。現在までに本研究事業

で行われた先行研究では、先天性横隔膜ヘ

ルニアについては614例のデータベースが

構築され、長期フォローアップ調査も終了

した。先天性嚢胞性肺疾患については 874

例のデータベースが構築された。リンパ管 
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腫・リンパ管腫症については 1465 例のデ

ータが収集され、うち約 840 例が頚部・胸

部に局在する対象疾患であることが判明

した。これらの先行研究におけるデータベ

ースを解析することによって、小児呼吸器

形成異常・低形成疾患の実態が次第に明ら

かになってきた。 

 本研究の目的は、かかる難治性希少疾患

である小児呼吸器形成異常・低形成疾患に

関して、既に終了した実態調査に加え、新

たに気道狭窄についても日本小児耳鼻咽

喉科学会、日本小児呼吸器学会、日本小児

外科学会・日本呼吸器外科研究会の協力の

もとに実態調査を実施して科学的根拠を

集積・分析し、診断基準（診断の手引き）

や重症度分類を作成したうえで、全ての疾

患について主たる学会・研究会（図１）と

の連携の下に診療ガイドラインを作成し、

難病の指定や小児慢性特定疾患の指定を

通じて本症の医療政策や社会保障制度の

充実に資することである。 
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Ｂ．研究方法 

１．研究体制 

 本研究では小児呼吸器形成異常・低形成

疾患として 4つの疾患、すなわち先天性横

隔膜ヘルニア、先天性嚢胞性肺疾患、気道

狭窄、頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫

症の各疾患について研究分担者が統括責

任者となり、実態調査にあたっては別にデ

ータセンターを設置して研究を遂行した

（図２）。 

 また、本研究を実施するにあたり、前記

の分担研究者に加え、以下の研究協力者の

参加を得た。 

【研究協力者】 

 照井慶太（千葉大学医学部 小児外科 講

師）、永田公二（九州大学病院 小児外科 助

教）、伊藤美春（名古屋大学医学部附属病院 

周産母子センター 病院助教）、矢本真也

（静岡県立こども病院 小児外科 医員）、 
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白石真之（大阪大学大学院 生命科学図書

館）、高安 肇（筑波大学 小児外科 病院教

授）、出家亨一（東京大学大学院医学系研究

科 小児外科 特任助教）、左合治彦（国立

成育医療研究センター 周産期センター 

センター長）、梅澤明弘（国立成育医療研

究センター 研究所生殖・細胞医療研究部 

部長）、渡邉稔彦（国立成育医療研究セン

ター 臓器・運動器病態外科部外科 医員）、

濱 郁子（国立成育医療研究センター周産

期センター 新生児科 医員）、藤村 匠（慶

應義塾大学 小児外科 助教）、加藤源俊（慶

應義塾大学 小児外科 助教）、岸上 真（神

奈川県立こども医療センター 新生児科 

医員）、田中水緒（神奈川県立こども医療

センター 病理診断科 医長）、田中靖彦（静

岡県立こども病院 新生児科 科長）、福本

弘二（静岡県立こども病院 小児外科 医

長）、近藤大貴（名古屋大学医学部附属病 
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院 周産母子センター 病院助教）、服部哲

夫（名古屋大学医学部附属病院 周産母子

センター 医員）、鈴木俊彦（名古屋大学医

学部附属病院 周産母子センター 医員）、

横田一樹（名古屋大学医学部附属病院 小

児外科）、牧田 智（名古屋大学医学部附

属病院 小児外科）、深尾敏幸（岐阜大学大

学院医学系研究科 小児病態学 教授）、藤

野裕士（大阪大学大学院 麻酔科 教授）、

田附裕子（大阪大学大学院 小児成育外科 

准教授）、金川武司（大阪大学大学院 産婦

人科 講師）、遠藤誠之（大阪大学大学院 産

婦人科 講師）、荒堀仁美（大阪大学大学院 

小児科 助教）、田中智彦（大阪府立母子保

健総合医療センター 小児循環器科 診療

主任）、横井暁子（兵庫県立こども病院 小児

外科 科長）、阪 龍太（兵庫医科大学 小児

外科 病院助手）、江角元史郎（九州大学病

院 小児外科 助教）、山崎智子（九州大学病

院 小児外科 医局事務）、丸山陽子（大阪

大学大学院 小児成育外科 事務補佐員）、

浜崎真希（大阪大学大学院 小児成育外科 

事務補佐員）、田中康博（国立国際医療研

究センター臨床研究センター 医療情報解

析研究部 データセンター長）、山原有子

（国立国際医療研究センター臨床研究セ

ンター 医療情報解析研究部 データマネ

ジャー）、舘尾真理子（国立国際医療研究

センター臨床研究センター 医療情報解析

研究部 データマネジャー）、田中紀子（国

立国際医療研究センター臨床研究センタ

ー 医療情報解析研究部 生物統計顧問）、

松浦啓子（大阪府立母子保健総合医療セン

ター 臨床研究支援室 経理事務） 

２．研究方法 

 調査研究において、先天性横隔膜ヘルニ

ア、先天性嚢胞性肺疾患、頚部・胸部リン

パ管腫・リンパ管腫症の 3 疾患については、

先行研究として多施設共同研究あるいは

全国調査研究として実施した際のデータ

ベースを用いた。 

 先天性横隔膜ヘルニアでは、平成 23 年

度に国内の主要な小児外科・周産期センタ

ー159 施設に対して一次調査を行ったうえ

で 72 施設に対して症例調査票を用いた二

次調査を行い、過去 5年間の後方視的観察

研究を実施して614例の基礎的データベー

スを構築した。さらにこのうち主要 9施設

で生存退院した 182 例について、多施設共

同研究として術後6年目までの長期フォロ

ーアップ調査を実施した。本研究ではこの

データ解析結果を診療ガイドライン作成

に利用した。 

 先天性嚢胞性肺疾患については、平成

24-25 年度に日本小児呼吸器外科研究会と

の連携のもとに 59 施設を対象とした 874

例の一次調査と、そのうち拠点的な 10 施

設で治療された428例に対する二次調査に

よって、後方視的観察研究として診療録に

基づく詳細なデータベースを構築した。調

査の対象とした症例は過去 21 年間の症例

とした。本研究ではこのデータベースを利

用したデータ解析を行うとともに、この解

析結果を診療ガイドライン作成に利用し

た。 

 頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症に

ついては、平成 22 年-25 年度に Web ベース

のデータセンターである「リンパ管疾患情

報ステーション」を設立し、多施設共同の

後方視的観察研究として診療録に基づく

1465 例のデータベースを構築した。このう

ち約 840 例（57％）が頚部・胸部に局在す

る本研究の対象疾患であることが明らか

となった。本研究ではこのデータ解析結果
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を診療ガイドライン作成に利用した。 

 気道狭窄については、今回新たに調査研

究を実施した。調査研究の研究実施計画は、

気道狭窄を咽頭狭窄、喉頭狭窄、気管狭窄、

気管・気管支軟化症の 4 疾患に細分化し、

各疾患の調査研究責任者を中心に策定し

た。まず、一次調査を行ったのち、承諾が

得られた施設に対して詳細な二次調査を

実施した。調査実施施設は連結可能匿名化

した上で症例調査票にデータを記入して、

JCRAC データセンターに返送した。JCRAC

データセンターは、症例調査票の郵送、デ

ータ入力、およびデータクリーニングを担

当した。 

 診療ガイドラインの作成については、先天

性横隔膜ヘルニア、先天性嚢胞性肺疾患、

頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症の 3

疾患で着手した。先天性横隔膜ヘルニアお

よび頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症

については SCOPE を作成したうえで、ガイ

ドラインに必要なクリニカル・クエスチョ

ンを決定した。先天性嚢胞性肺疾患につい

ては、SCOPE の前段階として、疾患の定義、

分類試案、重症度分類案、クリニカル・ク

エスチョン試案を策定した。 

 

1) 先天性横隔膜ヘルニアにおける診療ガ

イドラインの作成 

 先天性横隔膜ヘルニア診療ガイドライ

ンの作成は、日本医療機能評価機構 EBM 医

療情報部の Minds 2014 診療ガイドライン

作成の手引きに基づいて作成した。まず、

新生児先天性横隔膜ヘルニア診療におけ

る重要臨床課題（C クリニカル・クエスチ

ョン：CQ）を 10 個策定し、各 CQ における

科学的根拠を系統的文献検索とメタ解析

により解析した。エビデンスの質の評価は

Grading of recommendations assessment, 

development and evaluation (以下、GRADE)

を用いて行い、推奨の強さや推奨文を策定

した。 

 

2) 先天性嚢胞性肺疾患の実態調査解析 

 先天性嚢胞性肺疾患症例のうち、過去 21

年間の症例を研究の対象とした。出生前診断

例に関しては、過去 11 年間のみを対象とし

た。平成 24-25 年度に嚢胞性肺疾患治療の

拠点施設 10 施設（慶應義塾大学小児外科

、大阪大学小児成育外科、大阪府立母子保

健総合医療センター小児外科、兵庫県立こ

ども病院小児外科、自治医科大学小児外科

、東京都立小児総合医療センター外科、国

立成育医療研究センター外科、東北大学小

児外科、九州大学小児外科、鹿児島大学小

児外科）に対して調査を実施し、詳細なデ

ータベースを構築した。またこのうち倫理審

査の承認が得られた施設からは、切除標本

の貸与を受けて、中央病理診断ならびに病

理学的検討を行った。 

 出生後診断例では、プライマリ・アウト

カムを手術後 30 日の生存とし、セカンダ

リ・アウトカムを成長時の肺機能予後、合

併症、発がんとした。出生前診断例では、

プライマリ・アウトカムを生後 30 日にお

ける生存とし、セカンダリ・アウトカムを

手術後の合併症、呼吸管理状態とした。ま

た、出生前診断例では、胎児超音波検査に

おいて測定された肺病変体積と頭囲の比

率を Volume Index（VI）として、2回の超

音波検査の値と生後 30 日における転帰や

他の因子との相関を分析した。 

 以上の結果を出生後診断例、出生前診断

例（周産期・新生児例）に分けて解析した。 

3) 先天性嚢胞性肺疾患の診療ガイドライ
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ン作成 

 前記の調査結果を踏まえて、先天性嚢胞性

肺疾患に対する診療ガイドライン作成の作

業を開始した。今年度には、(1)疾患の定義

：旧来の定義を病理学的に見直した新たな定

義、(2)新分類試案：発生学的な視点から最

新の CPAM (Congenital Pulmonary Airway 

Malformation)の概念を取り込んだ新しい分

類試案、(3)重症度分類案：今年度データ収

集を完了した全国調査結果を勘案した重症

度分類案、(4)クリニカル・クエスチョンの

策定：Minds 2014 年版のマニュアルに準拠

して診療ガイドラインを作成するためのク

リニカル・クエスチョンの洗い出し、などに

ついて取り組んだ。 

 

4) 気道狭窄に関する全国実態調査 

 一次調査では国内の小児呼吸器疾患治

療施設に対し、わが国における小児気道狭

窄疾患の全症例数と外科治療が実施され

た症例数、予後に関する調査を行った。ま

た二次調査では一次調査で同意の得られ

た施設に対して、症例調査票を用いた最近

5 年間の後方視的観察研究を行った。対象

は 2009 年 1月 1日から 2013 年 12月 31日

までの間に内視鏡で診断された 16 歳未満

の小児気道狭窄症とし、気道狭窄による呼

吸困難の症状を認め、気管内挿管、気管切

開、鼻咽頭エアウェイ等の管理を要し、1 ヶ月

以上の人工呼吸管理や酸素療法を受けた

症例とした。通常の手術で軽快する疾患や

、神経性疾患による中枢性呼吸障害、腫瘍

性疾患は対象から除外した。 

 プライマリ・アウトカムは各疾患におけ

る発生頻度と治療後の予後とした。セカン

ダリ・アウトカムは疾患分類、診断方法、

重症度、外科治療の有効性、根治的手術施

行の割合、機能的予後、神経学的予後、再

発率、合併症の発生率とした。予後因子と

して出生前診断の有無、合併奇形、合併す

る染色体異常、出生後の早期の各種データ 

（在胎週数、出生時体重、Apgar スコア、

画像診断）を検討した。 

 

5) 頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症

における診療ガイドラインの作成 

 分担研究者を中心としてガイドライン作

成チームを編成してSCOPEを作成し、クリニ

カル・クエスチョンを策定した。また、ガイ

ドライン作成作業におけるクリニカル・クエ

スチョンに対して文献では解決できない問

題の回答を求めることを目的として、既に稼

働している「リンパ管疾患情報ステーション」

の研究者向けページを利用して Web 登録シ

ステムによる症例調査研究を行うこととし

た。調査対象は日本小児外科学会会員施設と

し、登録医の認証を行った上でログイン可能

とするシステムを用いて、頚部・胸部のリン

パ管腫、リンパ管腫症患者につき連結可能匿

名化して実施することとした。 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究は、分担研究者の所属する各研究

施設の倫理委員会の承認を得た上で実施

した。 

【倫理審査委員会等の承認年月日】 

 疾患別にそれぞれ独立した臨床研究と

して行っているため、倫理委員会承認月日

は異なる。 

先天性横隔膜ヘルニア：平成 23 年 5 月 12

日 承認番号 11017（大阪大学医学部附

属病院） 

先天性嚢胞性肺疾患：平成 24 年 12 月 14

日 承認番号 12263（大阪大学医学部附
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属病院）、平成 25 年 1 月 28 日 承認番

号 20120419（慶應義塾大学） 

気道狭窄：平成 26 年 6月 20 日 承認番号

26-12（兵庫県立こども病院） 

頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症：平成

23 年 6 月 24 日 承認番号 491（国立成

育医療研究センター）、承認番号20120437

（慶應義塾大学医学部） 

 研究対象者のプライバシー確保のため

に、気道狭窄に対する実態調査では、研究

対象者の氏名、イニシアル、診療録 ID 等

は症例調査票（CRF）に記載しないように

した。CRF に含まれる患者識別情報は、ア

ウトカムや背景因子として研究上必要な

性別と生年月日に限った。各施設において

連結可能匿名化を行った上でJCRACデータ

センターに CRF を送付するため、本研究者

は個々の調査施設の診療情報にアクセス

することはできず、個人を同定できるよう

な情報は入手できない。また、研究用の識

別番号と対象者の診療情報とを連結可能

にするための対応表は、各調査施設内で外

部に漏れないように厳重に保管した。 

 本研究は介入を行わない観察研究であ

り、個々の研究対象者の治療経過の詳細を

公表することは行わないが、研究内容につ

いての情報公開はホームページ等を通じ

て行った。また、本研究の内容、個人情報

に関する研究対象者および保護者からの

依頼・苦情・問い合わせ等への初期対応は、

各調査施設の責任医師が行うこと、研究対

象者および保護者は拒否権を有すること

などを、研究代表者がもつホームページに

掲載した。 

 本研究は介入的臨床試験には該当せず、

後ろ向き観察研究であるため、研究対象者

に医学的不利益は生じないと考えられる。

従って補償については発生しない。またデ

ータ処理の段階から個人が特定されない

ようにプライバシーが確保されているた

め、社会的不利益も生じない。 

 また、本研究における全国調査は、いず

れも後方視的コホート観察研究（疫学研究）

であるため、臨床研究の登録は行わなかっ

た。 

 

Ｃ．研究結果 

1) 先天性横隔膜ヘルニアにおける診療ガ

イドラインの作成 

 CQ の内訳は，①蘇生、②呼吸管理、③一

酸化窒素吸入療法、④サーファクタント投

与、⑤ステロイド投与、⑥肺血管拡張剤投

与、⑦膜型人工肺導入、⑧手術時期、⑨内

視鏡外科手術、⑩長期予後についてとした。

網羅的系統的検索により、のべ 2113 件の

文献を得て、448 件の本文を批判的吟味し

、最終的に質の高い科学的根拠といえる 89

件を採用した。GRADE による文献の批判的

吟味を行い、最終的にインフォーマルコン

センサス法により以下の 11 の推奨文を作

成した。 

CQ１：新生児 CDH の蘇生処置において留意

すべき点は何か？ 

推奨文：呼吸・循環に関する十分なモニタ

リングを行いながら、呼吸・循環状態

の重症度に応じて、気管挿管、人工呼

吸管理、静脈路確保、薬剤投与、胃管

挿入などの治療を速やかに行うことが

奨められる。（推奨グレード：１D） 

CQ２-1：新生児 CDH の予後改善を考慮した

場合、Gentle ventilation は有効か？ 

推奨文：新生児 CDH の呼吸管理において、

Gentle ventilation は考慮すべき概念であ

る。（推奨グレード：１D） 
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CQ２-2：新生児 CDH の予後改善を考慮した

場合、HFV(High frequency ventilation)

は有用か？ 

推奨文：新生児 CDH に対して HFV は考慮す

べき呼吸管理方法である。特に、重症

例に対しては HFV を使用することが奨

められる。（推奨グレード：2D） 

CQ３：肺高血圧のある新生児 CDH の予後改

善のために NO 吸入療法（iNO）は有効か

？ 

推奨文：肺高血圧のある新生児 CDH に対し

て iNO は考慮すべき治療法である。（推

奨グレード：2D） 

CQ４：新生児 CDH の予後改善を考慮した結

果、肺サーファクタントは有効か？ 

推奨文：新生児 CDH に対して一律に肺サー

ファクタントを投与することは奨めら

れない。ただし、新生児呼吸窮迫症候

群などの病態を考慮したうえで投与を

検討することは必要である。（推奨グレ

ード：2D） 

CQ５：新生児 CDH の予後改善を考慮した場

合、全身性ステロイド投与は有用か？ 

推奨文：新生児 CDH 全例に対して一律にス

テロイドの全身投与を行うことは奨め

られない。ただし、低血圧・肺線維化

・浮腫・相対的副腎不全など個別の病

態においては適応を検討することが奨

められる。（推奨グレード：D） 

CQ６：重症肺高血圧のある新生児 CDH の予

後を考慮した場合、最適な肺血管拡張剤

はなにか？ 

推奨文：重症肺高血圧のある新生児 CDH に

対し最適な肺血管拡張剤として推奨で

きる薬剤はない。（推奨グレード：D） 

CQ７：新生児 CDH の予後改善のために ECMO

は有効か？ 

推奨文：新生児 CDH において一律に ECMO

を施行することは奨められないが、可

逆的な呼吸障害に対して ECMO の適応を

検討することは奨められる。（推奨グレ

ード：2D） 

CQ８：新生児 CDH の予後を考慮した場合、

最適な手術時期はいつか？ 

推奨文：新生児 CDH では、呼吸・循環状態

が不安定な状態で手術をおこなうこと

は奨められない。ただし、個々の重症

度を考慮した場合、最適な手術時期の

設定は困難である。（推奨グレード：2D） 

CQ９：新生児 CDH の予後を考慮した場合、

内視鏡外科手術は有効か？ 

推奨文：新生児 CDH 全例に対して一律に内

視鏡外科手術を施行することは奨めら

れない。施行に際しては、患児の状態

や各施設の技術的な側面を踏まえて、

適応を慎重に検討することが奨められ

る。（推奨グレード：1D） 

CQ10：新生児 CDH の長期的な合併症にはど

のようなものがあるか？ 

推奨文：新生児 CDH の長期的な合併症なら

びに併存疾患にはヘルニア再発、呼吸

器合併症、神経学的合併症、身体発育

不全、難聴、胃食道逆流症、腸閉塞、

漏斗胸、側弯、胸郭変形などがあり、

長期的なフォローアップが奨められる。

（推奨グレード：１D） 

 上記 11の CQに対する推奨文に添付すべ

く、医療関係者用および一般向け用の解説

文を作成した。 

 

2) 先天性嚢胞性肺疾患の実態調査解析 

 一次調査の結果、調査対象 59 施設中 37

施設（62.7%）より症例調査票が回収され

た。全国で同定された先天性嚢胞性肺疾患
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症例は合計 874 例で、うち出生前診断例は

375 例、生後診断例は 499 例であった。こ

のうち該当症例数が概ね 40 例を超える 10

施設が high volume center として抽出さ

れ、より詳細な二次調査が行われた。 

 二次調査では、428 例がデータベース化

され解析された。428 例中出生前診断症例

は 194 例、生後診断例は 234 例であり、出

生前診断例と新生児期発症例を含めた周産

期診療例は 245 例あった。出生前診断症例

の在胎週数は 26～41 週（中央値 38 週）、

出生時体重は 818～4300g（中央値 2965g）

であった。出生前診断例で最初に胎児画像

に異常のみられた時期は 12-42 週（中央値

24 週）であった。179 例中 74 例（41％）で

縦隔偏移がみられ、27 例（15％）で胎児水

腫徴候がみられた。 

 1992 年 1 月 1 日～2012 年 12 月 31 日に

出生した全428例の新生児期管理について

は、情報のあった 300 例中 83 例（28％）

が挿管・人工呼吸管理を受けていた。ECMO

は 319 例中 6 例（1.9％）で行われており、

319 例中 30 例（9.4％）で NO 吸入療法が行

われていた。手術のアプローチは情報のあ

った 391 例中 371 例（95％）が開胸、20 例

（5％）が胸腔鏡で行われていた。手術時

の罹患肺葉は左下葉が 147 例と最も多く、

次いで右下葉が 121 例、左上葉が 59 例、

右上葉が 58 例、右中葉が 23 例であった。

術式は一肺葉切除が 292 例と多く、次いで

区域切除 32 例、2 肺葉切除 13 例、肺切除

13 例であった。術後遠隔期の合併症につい

ては、362 例中 37 例（10％）に認められ、

うち 30 例（8％）は胸郭変形であった。387

例で切除肺の施設病理診断が得られたが

その内訳は、CCAM 189 例、気管支閉鎖症

65 例、肺葉内分画症 65 例、肺葉外肺分画

症 45 例、気管支原生嚢胞 14 例、肺葉性肺

気腫 9 例、Bulla 2 例、その他 9例であっ

た。新生児期に診療対象となった 245 例の

生後 30 日における転帰は 165 例が軽快退

院、64 例が入院中、7 例が転院、8 例が死

亡であった。 

 初回測定の Volume Index（VI）について

みると、胎児水腫陰性例のVIは0.96±0.46

であったのに対し、胎児陽性例のVIは2.34

±1.79 と有意に高かった。生後 30 日での

軽快退院例はVIが 0.98±0.50であったの

に対し、死亡例を含む要治療例のVIは2.04

±1.71 と有意に高かった。 

 

3) 先天性嚢胞性肺疾患の診療ガイドライ

ン作成 

 先天性嚢胞性肺疾患の診療ガイドライン

策定に向けて、旧来の定義を病理学的に見直

した新たな定義を作成した。また、発生学的

な視点から最新の CPAM (Congenital 

Pulmonary Airway Malformation)の概念を取

り込んだ新分類試案を作成したうえで、全国

調査結果を勘案して重症度分類案を作成し

た。また診療ガイドラインのためのクリニカ

ル・クエスチョン試案を策定した。 

 

4) 気道狭窄に関する全国実態調査 

 １次調査の結果、281 施設（72.9%）から

回答が得られた。治療を要した症例のあっ

た施設に二次調査を依頼し、97 施設から

825 症例の調査協力の承諾が得られたが、

現時点で症例調査票を回収できたのは 624

例であった。うち解析の適格例であった

500 例について検討を行った。500 例の内

訳は咽頭狭窄 61 例（12.2％）、喉頭狭窄 224

例（44.8％）、気管・気管支狭窄 82 例（16.4

％）、気管・気管支軟化症 143 例（28.6％）
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であった。診断時期は乳児期が最も多かっ

たが、喉頭狭窄については抜管困難症が含

まれるため診断が遅れる傾向にあった。出

生前診断例は 30 例（6％）と少なかった。

すべての疾患群で半数以上に合併奇形を

伴っており、いずれの疾患群でも半数以上

の症例に体重増加不良や精神発達障害を

伴っていた。在宅医療に移行した症例を検

討すると、気管・気管支狭窄を除く 3疾患

では半数以上の症例に気管切開による気

道確保が行われていた。しかし、在宅人工

呼吸や在宅酸素の使用頻度は低く、気道狭

窄症例では気道確保が適切になされれば

肺機能自体は良好であることが明らかと

なった。 

 

5) 頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症

における診療ガイドラインの作成 

 診療ガイドライン作成のために、以下の

5つのクリニカル・クエスチョンを選定した。 

CQ1：縦隔内で気道狭窄を生じているリンパ

管奇形（リンパ管腫）に対して効果的な

治療法は何か？ 

CQ2：頚部の気道周囲に分布するリンパ管奇

形(リンパ管腫)に対して、乳児期から硬

化療法を行うべきか？ 

CQ3：舌のリンパ管奇形(リンパ管腫)に対し

て外科的切除は有効か？ 

CQ4：新生児期の乳び胸水に対して積極的な

外科的介入は有効か？ 

CQ5：難治性の乳び胸水や心嚢液貯留、呼吸

障害を呈するリンパ管腫症やゴーハム病

に対して有効な治療法は何か？ 

 また、以下の4点については、今後調査研

究を追加して解明することとした。 

１ 頚部・胸部リンパ管腫における気管切

開の適応 

２ 乳び胸水に対する外科的治療の現状 

３ リンパ管腫症・ゴーハム病の実際 

４ 縦隔内リンパ管腫における治療の必

要性 

 小児慢性特定疾患における「リンパ管腫

・リンパ管腫症の診断基準」を以下のとお

り定めた。 

「リンパ管腫・リンパ管腫症とは、「１～

複数のリンパ嚢胞もしくは拡張したリン

パ管が病変内に集簇性（しゅうぞくせい）

もしくは散在性に存在する腫瘤性病変註１

であり、以下の 3 項目のひとつ以上を満た

す。」 

A, 嚢胞内にリンパ液を含む註２。（生化学

的診断） 

B, 嚢胞壁がリンパ管内皮で覆われてい

る。（病理診断） 

C, 他の疾患が除外される。（画像診断） 

部位：病変は頭頸部・縦隔・腋窩等に多い

が全身どこにでも発生しうる。 

（註 1）：リンパ管腫症はリンパ管腫様病

変が広範に存在し明らかな腫瘤を形

成しないこともある。乳糜胸、乳糜心

嚢液、乳糜腹水、骨融解（ゴーハム病）

などを呈することもある。 

（註 2）：病変よりリンパ液の漏出を認め

る場合も含む 病理組織検査を必須と

する。ただし、実施が困難な場合、単

純エックス線写真、CT、MRI の所見を

総合して診断する。 

 

Ｄ．考察 

 本研究によって、わが国で初めて先天性

横隔膜ヘルニアに対する診療ガイドライ

ンが作成された。先行研究によれば新生児

横隔膜ヘルニアのわが国における発症頻

度は年間 200 例前後と推定されている。こ
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のよう希少疾患では、どうしても 1施設あ

たりの治療経験数が少なくなる傾向があ

り、そのため治療法の標準化が難しく、施

設間での治療法や治療成績に差異が生じ

る可能性がある。わが国の本症の治療成績

は、症例の集約化が進んだ欧米に比較して

勝るとも劣らないほど良好であるが、今後

治療の標準化が進めばさらにいっそう治

療成績の向上が期待できる。その意味から

も、今回希少疾患である先天性横隔膜ヘル

ニアの診療ガイドラインが作成されたこ

とは大変意義深いと考えられる。 

 一方、このような希少疾患に対する診療

ガイドラインを作成すること自体の困難

さも実感された。われわれは「Minds 2014

診療ガイドライン作成の手引き」に基づい

て診療ガイドラインを作成したが、この過

程ではエビデンス総体を評価することが

非常に大切なプロセスの一つとされてい

る。しかし希少疾患においては、元来エビ

デンスレベルの高い研究が行われている

場合が少なく、文献検索を行っても適切な

文献が見当たらない場合もある。実際に先

天性横隔膜ヘルニアに関する11の CQに対

して、蘇生と長期予後に関するものは、レ

ビューによって作成せざるを得ず、ステロ

イド投与と肺血管拡張剤投与に関するも

のは、高いエビデンスレベルの文献が存在

しなかった。かかる希少疾患における系統

的文献検索やメタアナリシスで重要なポ

イントは、科学的根拠の質のみでなく、研

究デザインや内容を批判的に吟味する必

要がある。われわれは GRADE を用いてエビ

デンスの質の評価を行い、推奨の強さや推

奨文を策定した。また、推奨度の決定法と

してインフォーマルコンセンサス法を採

用した。さらに、患者・家族の嗜好を取り

入れ、広く一般の医師の意見を受け入れる

ことを重視し、作成したガイドライン草案

をホームページで医療者並びに一般向け

に公開してパブリックコメントを受け付

けた。これらの手法の経験は、今後、同様

の希少疾患である先天性嚢胞性肺疾患、気

道狭窄、頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管

腫症の診療ガイドラインを作成する際に

も参考になるものと考えられた。 

 先天性嚢胞的肺疾患については、データ

ベースの解析による実態調査結果を踏ま

え、診療ガイドラインの作成に着手した。

428 例の実態調査から、出生前診断率や新

生児期に人工呼吸管理・NO 吸入療法・ECMO

などの重症管理を要した症例の割合が明

らかとなった。これらの実態に基づき、重

症度を重篤な呼吸器症状があり速やかな

治療を要する重症群、呼吸器症状は中等以

下であるものの感染や病変の増大による

急激な症状の増悪の可能性があり早期に

手術を要する中等症群、無症状で待期的に

手術を予定することが可能な軽症群の3群

に分類した。 

 疾患定義については近年のCCAMの概念

の変化を考慮した。腺腫様組織が肺発生

の停止を示唆するものとしてStocker自

身がCPAM (Congenital Pulmonary Airway 

Malformation)という新しい概念を提唱

しており、次第にこの概念が広く定着し

つつある。そこで今回の疾患定義におい

ては、嚢胞腔による定義に加えて組織的

に肺発生の停止が示唆されるものを全て

この範疇に含める基本姿勢を採用した。 

 先天性嚢胞性肺疾患分類試案について

は、上述の疾患定義の基本姿勢に基づい

て策定した。すなわち疾患の発生学的背

景を軸に、CPAMのように気道の発生の異
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常が背景と考えられるもの、肺分画症の

ように副肺芽からの発生を背景とするも

の、前腸の発生異常を背景とするものに

分け、さらに気管支閉鎖症を先天性嚢胞

性肺疾患に包含した方がより現実的との

判断から、独立した範疇として加えた。 

 以上の疾患定義（診断基準）、重症度分

類案、疾患分類試案を定めた上で、診療

ガイドライン作成のために必要なSCOPE

を作成すべく、10のクリニカル・クエス

チョン素案を作成した。今後さらに推敲

や検討を行って、SCOPEの完成とPICO形式

でキーワードを設定し、システマティッ

ク・レビュー作業へ移行する予定である。 

 気道狭窄については、咽頭狭窄、喉頭

狭窄、気管・気管支狭窄、気管・気管支

軟化症に分類したうえで、本邦で初めて

大規模な実態調査が実施された。その結

果、外科的治療を要する気道狭窄の重症

例は、5年間で800例以上あることが判明

した。多くは先天性であるが、喉頭狭窄

では低出生体重児に対する気管挿管管理

の合併症として後天性要因が関与するこ

とが明らかとなった。診断には内視鏡検

査が有効であるが、近年の画像診断技術

の進歩により、CTによる診断も重要度を

増していると思われた。 

 適切に診断され、初期治療として気道

確保された小児気道狭窄症例の生命予後

は不良ではないものの、根治的な治療法

の確立には至っておらず、長期間の治療

を要する症例が多いことが明らかとなっ

た。今後、気道狭窄患者のQOLの改善のた

めには、適切な外科治療の開発が必要で

あると考えられた。 

 頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症

については、(1)縦隔内で気道狭窄を生じ

ているリンパ管腫、(2)頚部の気道周囲のリ

ンパ管腫に対する硬化療法、(3)舌のリンパ

管腫に対する外科的切除、(4)新生児期の乳

び胸水に対する積極的な外科的介入、(5)

難治性の乳び胸水や呼吸障害を呈するリン

パ管腫症に対する治療法の5点に絞ってク

リニカル・クエスチョンが策定された。今

後2年間をかけてこれらのクリニカル・クエ

スチョンに答えるべく診療ガイドラインを

完成するとともに、文献的に解決できない

問題点として挙げられた、(1)頚部・胸部

リンパ管腫における気管切開の適応、(2)

乳び胸水に対する外科的治療、(3)リンパ

管腫症の実態、(4)縦隔内リンパ管腫にお

ける治療についての問題は、Web調査ペー

ジを利用して追加的な調査研究を行う予

定としている。 

 

 

Ｅ．結論 

 希少疾患である先天性横隔膜ヘルニア

の診療ガイドラインが作成された。この経

験は、今後同様の希少疾患である先天性嚢

胞性肺疾患、気道狭窄、頚部・胸部リンパ

管腫・リンパ管腫症の診療ガイドラインを

作成する際にも参考になるものと思われ

た。 

 先天性嚢胞的肺疾患ではデータベース

の解析による実態調査結果を踏まえ、診療

ガイドラインの作成に着手した。疾患定義

（診断基準）、重症度分類案、疾患分類試

案を新たに定め、10 項目のクリニカル・ク

エスチョン素案が作成された。 

 気道狭窄では本邦で初めて大規模な実

態調査が実施された。その結果、小児気道

狭窄の実態が明らかとなり、今後診療ガイ

ドライン作成に有用な情報が蓄積された。 
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 頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症

では、解決すべき臨床重要課題が明らか

となった。これらの課題を解決するため、

今後5つのクリニカル・クエスチョンに対す

る文献的検索や評価に加え、Web調査によ

る調査研究を行う予定である。 

 

 

Ｆ．健康危険情報 

総括研究報告書・各分担研究報告書を含め

て、該当する健康危険情報はない。 
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検討. 第51回日本小児外科学会. 大
阪市, 2014,5.7-5.9 

5) 臼井規朗、中畠賢吾、銭谷昌弘、大割 
貢、梅田 聡、山道 拓、奈良啓悟、

上野豪久、上原秀一郎、大植孝治、松
岡健太郎. 先天性嚢胞性肺疾患にお
ける胎児超音波検査所見の再検討. 
第50回日本小児放射線学会. 神戸市 
2014.6.27-28 

6) 臼井規朗、中畠賢吾、銭谷昌弘、梅田 
聡、山道 拓、奈良啓悟、田附裕子、
曺 英樹、松岡健太郎. 新しい疾患概
念に基づいた先天性肺気道奇形
（CPAM）と気管支閉鎖（BA）における
臨床像の特徴について. 第25回日本
小児呼吸器外科研究会 千代田区 
2014.10.25 

7) 田附裕子、臼井規朗、曺 英樹、山中
宏晃、野村元成、野口侑記、児玉 匡、
福澤正洋．CCAM治療後の進行性漏斗胸
に対するNuss手術の経験：CCAM28例の
後方視的検討より. 第25回日本小児
呼吸器外科研究会 千代田区 
2014.10.25 

8) 照井慶太, 永田公二, 臼井規朗、金森 
豊、 早川昌弘、奥山宏臣、稲村 昇、
五石圭司、増本幸二、漆原直人、川滝
元良、木村 修、横井暁子、田附裕子、
吉田英生、田口智章． 先天性横隔膜
ヘルニアにおける診療ガイドライン
作成の意義と方法. 第51回日本小児
外科学会学術集会． 大阪市 2014.5.8 

9) 永田公二、和田桃子、中 剛、江角元
史郎、田口智章． 胸腔羊水腔シャン
トを施行された複数肺葉におよぶ先
天性嚢胞性腺腫様奇形（CCAM/CPAM）
に対して中葉+下葉区域切除を施行し
た1例．第25回小児呼吸器外科研究会  
東京都 2014.10.24 

 

Ｈ．知的財産の出願・登録状況 

 なし 
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平成26年度 小児呼吸器研究班 第1回全体班会議議事録 
 

日 時：平成26年4月29日（火・祝）14:00～16:00 

場 所：大阪大学東京田町オフィス 

（東工大キャンパスイノベーションセンター6階601号室） 

出席者（29 名）：稲村先生、岩中先生、上野先生、臼井、漆原先生、岡崎先生、奥山先

生、小関先生、金森先生、黒田先生、五石先生、田口先生、田中(水)先生、田中(康)先生

（JCRAC）、照井先生、豊島先生、永田先生、二藤先生、野澤先生、早川先生、藤野先生、

渕本先生、古川先生、前田先生、増本先生、松岡先生、丸山（事務局）、守本先生、山原

先生(JCRAC)、（以上、五十音順） 

 

１）研究代表者からのご挨拶： 

 研究代表者の臼井より、『小児呼吸器形成異常・低形成疾患に関する実態調査ならびに診療ガ

イドライン作成に関する研究班』が、直接経費 2,000 万円/年の研究として承認されたこと

が報告された。 

 当研究班の最終的な目標は各疾患の診療ガイドラインの作成にあること、しかしながら、当面

1 年間を研究期間とする採択であり、2 年目以降に継続されるかどうかは、今年度の研究成

果の評価のうえで決定される予定であることが説明された。 

 

２）研究班員自己紹介： 

 出席してい頂いた研究分担者・研究協力者の皆さまに自己紹介して頂いた。 

 

３）研究スケジュールについて： 

 資料3（別紙）に沿って、1年間の研究スケジュールが説明された。今後は疾患グループ毎に

分科会として活動していただき、研究班全体のスケジュールとしては、12 月または 1 月初旬

に第二回の全体班会議を開催する予定であることが説明された。 

 12 月初旬に厚労省に提出予定の「研究成果報告書」作成までに、各疾患グループが目標とす

る成果を達成して頂きたいこと、分担研究報告書原稿の提出期限を2015年1月末とすること

が説明された。 

 

４）予算配分の概要について： 

 資料4（別紙）に沿って、疾患別のグループの予算配分の根拠が説明され、予算案が承認され

た。 

 診療ガイドラインを作成する際には、会議参加者が多いため旅費がかかる可能性があるが、全

体事務局から旅費の補助が可能かどうかの質問があった。研究代表者より、予備費を50万円

確保しているので、余剰が出る見込みが付けば補助できる可能性があるが、全体の予算は厳し

いので、会議開催はできるだけ学会等の機会を利用するなどして経費節減に努めていただきた

い旨の説明があった。 

資料 1-1 

５）各疾患グループからの研究計画の説明： 
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1. 先天性横隔膜ヘルニア 
 永田先生より、配布資料に沿って、先天性横隔膜ヘルニアグループの現在までの進
捗状況と今後の活動予定が報告された。 

 横隔膜ヘルニアに関する全般検索では、49の Systematic review と 35の RCTの文
献があったためこれを中心に検討すること、Clinical question については、現在

17まで絞られているが、出生前診断に関するものは産科医側の意見もあって設定し

にくいため、当面 13 の Clinical question に関するガイドライン作成を予定して

いることが説明された。 

 豊島先生より、希少疾患におけるガイドラインのあり方についてご意見をいただい
た。 

2. 先天性嚢胞性肺疾患 
 黒田先生より、配布資料にそって、先天性嚢胞性肺疾患グループの進捗状況と今年
度の活動予定が報告された。 

 今年度は、夏までにデータベース構築を完了するとともに、1 年かけて病理学的検
討・画像的検討結果をデータベースに追加する予定であること、夏以降スコープの

作成とClinical questionの策定を行う予定であることが説明された。 

3. 気道狭窄 

 前田先生より、配布された研究計画書に沿って、「気道狭窄」疾患に関する実態調
査を1年かけて行う予定であることが報告された。 

4. 頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症 

 藤野先生より、リンパ管腫・リンパ管腫症に関する厚労科研のこれまでの進捗状況
が報告された。 

 リンパ管腫・リンパ管腫症は、厚労科研の4つの研究班にそれぞれ属しながら研究
しているが、当研究班に関しては特に頚部（気道）や胸部の症状に焦点を絞ってガ

イドライン作成を行う予定であり、現在Clinical questionを設定中であることが

報告された。 

 

６）その他： 

 諸般の事情により、今年度中に研究代表者の施設異動に伴って研究事務局が移動する可能性が

あることが説明された。 

 1月末の時点で、各疾患グループから最低１編ずつ研究分担報告書と、各分科会における会議

の議事録を提出していただきたい旨が説明された。 

 

７）次会の会議日程について： 

 本年12月または来年1月に第二回全体会議を予定していること、次回会議の日程調整につい

ては、後日メールにて行う予定であるが説明された。 

 

以上  （文責：臼井規朗） 
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平成26年度厚生労働科学研究費補助金：難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業） 

 
 

平成26年度 小児呼吸器研究班 第２回全体班会議議事録 
 

日 時：平成26年12月21日（日）13:00～16:00 

場 所：八重洲ホール 301号室 

出席者（32 名）：伊藤先生、稲村先生、上野先生、臼井、岡崎先生、奥山先生、小関先

生、金森先生、黒田先生、肥沼先生、田口先生、田中先生、舘尾先生(JCRAC)、出家先生、

照井先生、豊島先生、永田先生、西島先生、二藤先生、野坂先生、野澤先生、浜崎（事務

局）、早川先生、福本先生、藤野先生、渕本先生、前田先生、増本先生、松岡先生、守本

先生、山原先生(JCRAC)、矢本先生（以上、五十音順） 

 

１）研究代表者からのご挨拶： 

 研究代表者より、『小児呼吸器形成異常・低形成疾患に関する実態調査ならびに診療ガイドラ

イン作成に関する研究班』の研究成果の進捗をご報告いただく会議を開催させていただくこ

との説明があり、参加していただいた研究分担者の先生方の簡単な自己紹介があった。 

 

２）進捗状況申告書・研究成果申告書について： 

 各疾患グループからいただいた進捗状況をまとめて、進捗状況申告書として国立保健医療科学

院に 9月に提出したこと、同様に 12 月までの研究成果をまとめて、成果物のコピーととも

に研究成果申告書として12月末に国立保健医療科学院に提出予定であることが説明された。 

 来年度に新規申請した際に、研究成果申告書の評価を加味して研究の継続が認められるかどう

か決まることが説明された。 

 

３）各グループからの進捗状況説明 

   1) 先天性横隔膜ヘルニア 

 九州大学小児外科の永田公二先生から、先天性横隔膜ヘルニアグループの研究の進捗

状況と診療ガイドライン作成の進捗状況に関する全般的な説明があった。 

 千葉大学小児外科の照井慶太先生から、先天性横隔膜ヘルニアの診療ガイドラインに

関してSCOPEとともに、10個の各CQについての推奨文に関する具体的な説明があっ

た。 

   2) 先天性嚢胞性肺疾患 

 慶應大学の黒田達夫先生から、一次調査結果、二次調査結果の解析結果、先天性嚢胞

性肺疾患の分類試案、診断基準（案）、重症度分類（案）、診療ガイドラインのCQ（案）

に関する説明があった。 

 神奈川こども病院病理診断科の田中水緒先生より、病理からみた先天性嚢胞性肺疾患

の分類試案については、別途作成中である旨のご説明があった。 

   3) 気道狭窄 

 兵庫こども病院小児外科の前田貢作先生より、気道狭窄に関する全国実態調査（一次

調査、二次調査）に関する結果説明があった。現時点までに387例の詳細が調査され、 
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最終的には825例の調査が予定されていることが報告された。 

 診断の手引きでは、内視鏡を用いた診断があること、一定の呼吸器症状を伴うこと、

2ヵ月上の人工呼吸管理や気管切開、酸素投与などの治療を継続していることを条件

にしていることが説明された。 

 小児慢性特定疾患の対象となる患児を対象にした実態調査を行ったので、咽頭狭窄、

喉頭狭窄、気管狭窄、気管軟化症の比率などが実際の罹患患者数と合わないのではな

いかという意見が出された。 

   4) 頚部・胸部リンパ管腫・リンパ管腫症 

 慶應大学小児外科の藤野明浩先生より、リンパ管腫・リンパ管腫症の診療ガイドライ

ンの進捗状況についての説明があった。腹部（田口班）では4つのCQがあり、頚部・

胸部では、5つのCQに絞られていることが説明された。 

 システマティックレビューについては、同時並行している三村班ではすでに進行中で

あるが、頚部・胸部に関しては近々5 つの CQ に対するシステマティックレビューが

開始予定であることが説明された。 

 今後、「頚部・胸部リンパ管腫における気管切開の適応」、「乳び胸水に対する外科治

療」、「リンパ管腫症・ゴーハム病の実態」、「縦隔内リンパ管腫における治療の必要性」

について症例調査を行う予定であることが説明された。 

４）分担研究報告書について 

 ４つの各疾患について、一編ずつ疾患責任者または疾患責任者の指定した先生から分担研究報

告書を提出（期限は1月末日）していただきたいこと、書式は後ほどメールでお送りするこ

とが説明された。 

５）来年度新規申請（課題継続）について 

 1月20日を期限として、難治性疾患政策研究事業の新規申請を提出する予定であること、(2)

領域別基盤研究分野の応募に対して1,500万円規模、2年間の予定で提出することが説明さ

れ、了承された。 

６）その他 

 総括・分担報告書の作成時に必要になるため、海外出張の日程等の修正を今後お願いする予定

であることが説明された。 

 研究代表者より、収支報告書を3月15日までに提出して欲しいこと、もし経費を使い終わっ

ておられれば、期限を待たずにできるだけ早く収支報告書を提出して欲しい旨の依頼があっ

た。 

 

以上  （文責：臼井規朗） 

 

 

 


