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新生児横隔膜ヘルニア研究グループ システマティックレビューチーム 
 

研究要旨 

【研究目的】先天性横隔膜ヘルニア（以下,CDH）は希少性の高い難治性疾患である．平

成 23 年度の難治性疾患克服研究事業である「新生児 CDH の重症度別治療指針の作成に

関する研究」では,本邦における新生児 CDH の診療には,様々な治療方針が混在し,治療

の標準化・均てん化がなされていないために,地域や施設によって治療成績に各差があ

ることが明らかになった．そこで,本研究の目的は,新生児 CDH 診療における診療ガイド

ラインを策定することを目的とした． 

【研究方法】ガイドライン策定の方法は,公益財団法人日本医療機能評価機構 EBM 医療

情報部が発行する Minds 診療ガイドライン作成マニュアルに準じた方法で行った．ま

ず,新生児 CDH 診療における重要臨床課題（Clinical Question:以下 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,推奨文を策定した． 

【研究結果】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長期予後についてである．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 11 の推奨文を作成した．平成 27 年 1 月 1 日から 1月 31 日ま

での 1か月間，パブリックコメントビューによる外部評価を行った上で総意形成を行う

方針とした． 

【研究結論】診療ガイドラインは，あくまでも参考資料であり，医師の裁量権を規制す

るものではない．医師は，自らの診療経験から個々の状況に応じて患者家族の意向に向

き合いながら，治療方針を決定するべきである．しかしながら，治療経験が自ずと少な

い CDH の診療においては，治療方針の決定に難渋することも予想される．本ガイドライ

ンが CDH に関する理解を深め，患者・家族・さらには医療従事者の日常診療に役立つこ

とがあれば，ガイドライン作成委員会一同にとって幸甚である． 
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⑤出版バイアス(publication bias)の5項

目について，評価を下げる検討を行い，①

効果の程度が大きい(large magnitude 

effect)，②用量-反応勾配(dose-dependent 

gradient)，③すべての交絡因子(plausible 

confounder)の3項目について評価をあげる

検討をおこなった後に，さらに3つのアウト

カム（生命予後，在宅呼吸管理の有無，神

経学的合併症の有無）ごとに同様の批判的

吟味を行い，推奨文と推奨度を導き出した．

最終的にCDH研究グループ会議において，イ

ンフォーマルコンセンサス法により11の推

奨文を作成した．(資料2-2) 作成の最終段

階として，先天性横隔膜ヘルニア研究グルー

プ事務局である大阪大学小児成育外科学講

座のホームページにガイドラインの最終案

を掲載し，パブリックコメントを日本小児外

科学会会員，日本周産期新生児医学会のホー

ムページへの，周産期循環管理研究会のメー

リングリストより専門家の意見を募った．同

パブリックコメントでは，一般の方々からの

御意見の欄も設け，患者・家族からのコメン

トも募集した．現在，1か月間のパブリック

コメント募集を期間終え，最終的な総意形成

に向けた作業が進行中である． 

Ｃ．研究結果と考察 

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長期予後についてである

．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 11 の推奨文を作成した．

以下に各々の CQ に対する科学的根拠のま

とめについて記載する． 

１）科学的根拠のまとめ 

<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：推奨グレード：１D 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．> 

解説； 

 蘇生処置に関しては，Outcome に対して比

較対象のある研究はないため，EURO CDH 

Consortium における標準治療を参考に治療

におけるポイントについて解説した１）． バ

イタルサインや経皮的動脈血酸素飽和度な

どのモニタリングにおける数値目標に関し

ては，平成 24 年度厚生労働科学研究費補助

金（難治性疾患克服研究事業）研究分担報

告書 2)を参考にした．以下に初期治療の概

略を記載する． 

 まず，初期治療とは，児が院内で娩出さ

れる場所から集中治療室に至るまでの治療

をさす．初期治療の際の呼吸状態のモニタ

リングに関しては，上肢，下肢もしくは両

方にSpO2モニターを装着し，preductal SpO2

値＝85%〜95%を目標とし，postductal SpO2

値>70%を目標として，心拍数，pre と post

の SpO2をすみやかに監視するべきである．

分娩後，必要であれば，消化管内への空気

の流入を防ぐために，原則として児にはマ

スクバックによる手動換気を行うことなく

，即座に気管挿管を行う．血管ルートにつ

いては，必ず末梢静脈路を確保し，可能で
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post-
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考慮する．
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行うことが望ましい．経鼻胃管を挿入し，

胃内容の吸引を行う．鎮静剤

与するが，筋弛緩剤の投与は最低限に留め

るべきである．
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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とした．科学的

根拠に乏しいものの，初期治療の重要性を

加味して推奨度を「強い」とした．
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胃内容の吸引を行う．鎮静剤

与するが，筋弛緩剤の投与は最低限に留め

るべきである． 

DH における初期治療は，患児の生命予後

に大きな影響を与え

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 

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とした．科学的

根拠に乏しいものの，初期治療の重要性を

加味して推奨度を「強い」とした．

-1: 新生児

場合，Gentle ventilation

推奨文：推奨グレード：１

の呼吸管理におい

考慮すべき概念である．

解説； 

のべ 617 編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

観察研究 4 編であった

Outcome に関しては，

死亡率が低い結果となった

[0.28-0.62] p<0.0001

あれば，中心静脈カテーテルを挿入する．

動脈ラインをとり，pre-ductal

持続的血圧測定や

血圧は在胎週数に応じた正常

下限以上に維持すべきである．循環不全を

認めた場合には，細胞外液 10

回投与し，昇圧剤（DOA

初期治療の人工換気

以下，PIP は

行うことが望ましい．経鼻胃管を挿入し，

胃内容の吸引を行う．鎮静剤

与するが，筋弛緩剤の投与は最低限に留め

 

における初期治療は，患児の生命予後

に大きな影響を与えるものと考え，推奨文は，

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

 ，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とした．科学的

根拠に乏しいものの，初期治療の重要性を

加味して推奨度を「強い」とした．

新生児 CDH の予後改善を考慮した

Gentle ventilation は有効か？

推奨グレード：１

の呼吸管理において,Gentle 

考慮すべき概念である．> 

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

編であった 3)-6)．まず，死亡の

に関しては，GV 群において有意に

死亡率が低い結果となった

0.62] p<0.0001）． 

あれば，中心静脈カテーテルを挿入する．

ductal もしくは，

持続的血圧測定や血液ガス

血圧は在胎週数に応じた正常

下限以上に維持すべきである．循環不全を

10-20ml/kg を

DOA，DOB）投与を

初期治療の人工換気の設定は，

は 25cmH2O 以下で

行うことが望ましい．経鼻胃管を挿入し，

胃内容の吸引を行う．鎮静剤と鎮痛剤を投

与するが，筋弛緩剤の投与は最低限に留め

における初期治療は，患児の生命予後

るものと考え，推奨文は，

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

，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とした．科学的

根拠に乏しいものの，初期治療の重要性を

加味して推奨度を「強い」とした． 

の予後改善を考慮した

は有効か？>

推奨グレード：１D 新生児

Gentle ventilation

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

．まず，死亡の

群において有意に

死亡率が低い結果となった（RR 0.42 
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あれば，中心静脈カテーテルを挿入する．

もしくは， 

血液ガス

血圧は在胎週数に応じた正常

下限以上に維持すべきである．循環不全を

を 1

）投与を

は， 

以下で

行うことが望ましい．経鼻胃管を挿入し，

と鎮痛剤を投

与するが，筋弛緩剤の投与は最低限に留め

における初期治療は，患児の生命予後

るものと考え，推奨文は，

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

，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とした．科学的

根拠に乏しいものの，初期治療の重要性を

の予後改善を考慮した

> 

新生児 CDH

ventilation は

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

．まず，死亡の

群において有意に

RR 0.42 

 

 

 

 

を用いた後向きコホート研究であった

4編の観察研究の結果から

低下が認められたが，いずれの文献にも重

大なバイアスおよび非直接性が存在し

た．他治療との組み合わせにより生命予後

は改善していたことを考慮すると，

念自体は

られた．

次に，在宅呼吸管理の

は，

いて在宅呼吸管理の率が低い傾向がみられ

たが，有意差

[0.32

等の重大なバイアスおよび非直接性が存在

すると考えられた．

断し

効性に関しては判断不能と考えられた．

最後に，

て，

て神経学的予後が悪化する

が，有意ではなかった（

2.52] p<0.68

大なバイアスと非直接性が存在すると考え

られた．

て検討した文献は

は検討不能であり，また不精確であった．

以上より，

性に関しては判断不能と考えられた．

より，科学的根拠は低いが，歴史的な背景

や現在の呼

CDH

ある」と結論付け，推奨の強さは「強い」

 

 

 

 4編中3編の文献は，

を用いた後向きコホート研究であった

編の観察研究の結果から

低下が認められたが，いずれの文献にも重

大なバイアスおよび非直接性が存在し

た．他治療との組み合わせにより生命予後

は改善していたことを考慮すると，

念自体は考慮すべき治療概念であると

られた． 

次に，在宅呼吸管理の

は，2 編の文献の検討から

いて在宅呼吸管理の率が低い傾向がみられ

たが，有意差

[0.32-1.22] p<0.17

等の重大なバイアスおよび非直接性が存在

すると考えられた．

断し，GV が在宅呼吸管理の有無に対する有

効性に関しては判断不能と考えられた．

最後に，神経学的予後

，1 編の文献の検討から

神経学的予後が悪化する

が，有意ではなかった（

2.52] p<0.68）．死亡の

大なバイアスと非直接性が存在すると考え

られた．GV の神経学的予後

て検討した文献は

は検討不能であり，また不精確であった．

以上より，神経学的予後

性に関しては判断不能と考えられた．

より，科学的根拠は低いが，歴史的な背景

や現在の呼吸管理の潮流を加味し，「

CDH の呼吸管理において考慮すべき概念で

ある」と結論付け，推奨の強さは「強い」

編の文献は，Historical control

を用いた後向きコホート研究であった

編の観察研究の結果から

低下が認められたが，いずれの文献にも重

大なバイアスおよび非直接性が存在し

た．他治療との組み合わせにより生命予後

は改善していたことを考慮すると，

考慮すべき治療概念であると

次に，在宅呼吸管理の Outcome

編の文献の検討から

いて在宅呼吸管理の率が低い傾向がみられ

たが，有意差はなかった（

1.22] p<0.17）．死亡の

等の重大なバイアスおよび非直接性が存在

すると考えられた．精確性にも欠けると判

が在宅呼吸管理の有無に対する有

効性に関しては判断不能と考えられた．

神経学的予後の

編の文献の検討から

神経学的予後が悪化する

が，有意ではなかった（

）．死亡の Outcome

大なバイアスと非直接性が存在すると考え

神経学的予後

て検討した文献は 1 編しかなく，非一貫性

は検討不能であり，また不精確であった．

神経学的予後に対する

性に関しては判断不能と考えられた．

より，科学的根拠は低いが，歴史的な背景

吸管理の潮流を加味し，「

の呼吸管理において考慮すべき概念で

ある」と結論付け，推奨の強さは「強い」

Historical control

を用いた後向きコホート研究であった

編の観察研究の結果から GVによる死亡率

低下が認められたが，いずれの文献にも重

大なバイアスおよび非直接性が存在し

た．他治療との組み合わせにより生命予後

は改善していたことを考慮すると，GV

考慮すべき治療概念であると

Outcome に関して

編の文献の検討から 3), 6)，GV 群にお

いて在宅呼吸管理の率が低い傾向がみられ

はなかった（ RR 0.63 

）．死亡の Outcome

等の重大なバイアスおよび非直接性が存在

精確性にも欠けると判

が在宅呼吸管理の有無に対する有

効性に関しては判断不能と考えられた．

の Outcome に関し

編の文献の検討から 4)，GV 群におい

神経学的予後が悪化する傾向がみられた

が，有意ではなかった（RR 1.17 [0.55, 

Outcome と同等の重

大なバイアスと非直接性が存在すると考え

神経学的予後への影響につい

編しかなく，非一貫性

は検討不能であり，また不精確であった．

に対する GV の有効

性に関しては判断不能と考えられた．

より，科学的根拠は低いが，歴史的な背景

吸管理の潮流を加味し，「

の呼吸管理において考慮すべき概念で

ある」と結論付け，推奨の強さは「強い」

Historical control

を用いた後向きコホート研究であった 3)-5)．

による死亡率

低下が認められたが，いずれの文献にも重

大なバイアスおよび非直接性が存在してい

た．他治療との組み合わせにより生命予後

GV の概

考慮すべき治療概念であると考え

に関して

群にお

いて在宅呼吸管理の率が低い傾向がみられ

RR 0.63 

Outcome と同

等の重大なバイアスおよび非直接性が存在

精確性にも欠けると判

が在宅呼吸管理の有無に対する有

効性に関しては判断不能と考えられた． 

に関し

群におい

傾向がみられた

RR 1.17 [0.55, 

と同等の重

大なバイアスと非直接性が存在すると考え

への影響につい

編しかなく，非一貫性

は検討不能であり，また不精確であった．

の有効

性に関しては判断不能と考えられた．以上

より，科学的根拠は低いが，歴史的な背景

GV は

の呼吸管理において考慮すべき概念で

ある」と結論付け，推奨の強さは「強い」



とした．

 

<CQ2-

場合，

は有用か？

<推奨文：

対して

る．特に，重症例に対しては

ることが奨められる．

解説；

のべ

象となり，最終的に基準を満たした文献は

観察研究

HFO 3

神経学的予後

なか

control

った

療に関する重大なバイアスが存在

CMV 管理不能例を

排除し，
7-9)で

死亡率は有意に低下していた（

[0.27

 

 

 

 

本研究デザインの最大の問題点は

有無のみを比較できていないことにあり，

他治療との組み合わせにより生命予後は改

善していたことを考慮すると，

は考慮すべき治療法であると考えられ

以上より，新生児

て HFV

とした． 

-2: 新生児

場合，HFV（High frequency ventilation

は有用か？> 

推奨文：推奨グレード：

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

ることが奨められる．

解説； 

のべ 617 編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

観察研究 4 編であった

3編，HFJV1 編であった．在宅呼吸管理・

神経学的予後について検討している文献は

かった．3 編の文献は，

control を用いた後向きコホート研究であ

た 7)-9)．そのため，

療に関する重大なバイアスが存在

管理不能例を

排除し，Historical control

で生命予後を検討した結果，

死亡率は有意に低下していた（

[0.27-0.58] p<0.00001

研究デザインの最大の問題点は

有無のみを比較できていないことにあり，

他治療との組み合わせにより生命予後は改

善していたことを考慮すると，

は考慮すべき治療法であると考えられ

以上より，新生児

HFV は有用であると考えられたものの，

新生児 CDH の予後改善を考慮した

High frequency ventilation

推奨グレード：2D 

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

ることが奨められる． > 

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

編であった 7)-10)

編であった．在宅呼吸管理・

について検討している文献は

編の文献は，

を用いた後向きコホート研究であ

．そのため，比較対象の選定や

療に関する重大なバイアスが存在

管理不能例を HFV 群へ変換した

Historical control

検討した結果，

死亡率は有意に低下していた（

0.00001）． 

研究デザインの最大の問題点は

有無のみを比較できていないことにあり，

他治療との組み合わせにより生命予後は改

善していたことを考慮すると，

は考慮すべき治療法であると考えられ

以上より，新生児 CDH の呼吸管理におい

は有用であると考えられたものの，

の予後改善を考慮した

High frequency ventilation

 新生児 CDH

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

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は
10)．HFV の内訳は

編であった．在宅呼吸管理・

について検討している文献は

編の文献は，Historical 

を用いた後向きコホート研究であ

比較対象の選定や

療に関する重大なバイアスが存在した．

群へ変換した文献を

Historical control を用いた 3

検討した結果，HFV 群での

死亡率は有意に低下していた（RR 0.40 

 

研究デザインの最大の問題点は HFV

有無のみを比較できていないことにあり，

他治療との組み合わせにより生命予後は改

善していたことを考慮すると，HFV の使用

は考慮すべき治療法であると考えられた．

の呼吸管理におい

は有用であると考えられたものの，
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の予後改善を考慮した

High frequency ventilation）

CDH に

は考慮すべき呼吸管理方法であ

を使用す

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

の内訳は

編であった．在宅呼吸管理・

について検討している文献は

Historical 

を用いた後向きコホート研究であ

比較対象の選定や治

した． 

文献を

3編

群での

RR 0.40 

HFV の

有無のみを比較できていないことにあり，

他治療との組み合わせにより生命予後は改

の使用

た． 

の呼吸管理におい

は有用であると考えられたものの，

科学的根拠が希薄であることを踏まえ，推

奨の強さは「弱い」とした．

 

<CQ3:

善のために

<推奨文：

肺高血圧のある新生児

考慮すべき治療法である．

解説；

 のべ

象とな

の

Inhaled Nitric Oxide Study Group
12)，

胎 34

要し，

の

った症例を対象に

性を検討したところ，

較し

差は認めなかった

区間

信頼区間

 

 

 

Jacobs

iNO

認めなかった

間[0.01

RR0.20

神経学的予後については，

究

Scales of Infant Development 

査指数で報告され

科学的根拠が希薄であることを踏まえ，推

奨の強さは「弱い」とした．

 

<CQ3: 肺高血圧のある新生児

善のために NO

推奨文：推奨グレード：

肺高血圧のある新生児

考慮すべき治療法である．

解説； 

のべ 660 編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に

の 7 編を採用し

Inhaled Nitric Oxide Study Group

，Jacobs ら 13

34 週以降に出生した

要し，15 分以上の間隔をあけ測定した

の OI(Oxygenation Index) 

った症例を対象に

性を検討したところ，

較して死亡率が高い傾向にあったが，有意

差は認めなかった

区間[0.62-2.02]

信頼区間[0.62

 

 

 

Jacobs らの研究

iNO 群で少ない傾向にあったが，有意差は

認めなかった(

[0.01-3.11]

RR0.20，95%信頼区間

神経学的予後については，

究 12)で，20±4

Scales of Infant Development 

査指数で報告され

科学的根拠が希薄であることを踏まえ，推

奨の強さは「弱い」とした．

肺高血圧のある新生児

NO 吸入療法（iNO

推奨グレード：2

肺高血圧のある新生児 CDH

考慮すべき治療法である．

編の文献がスクリーニングの対

り，最終的に RCT3 編，観察研究

を採用した．RCT3

Inhaled Nitric Oxide Study Group
13))では，生後

週以降に出生した CDH

分以上の間隔をあけ測定した

(Oxygenation Index) 

った症例を対象に NO 吸入療法

性を検討したところ，iNO

死亡率が高い傾向にあったが，有意

差は認めなかった(NONOS：

2.02]，Jacobs

[0.62-2.02])． 

らの研究 13)では，在宅呼吸管理は

群で少ない傾向にあったが，有意差は

(全症例：RR0.18

3.11]，退院時生存症例のみ：

信頼区間[0.01

神経学的予後については，

20±4 ヶ月における

Scales of Infant Development 

査指数で報告され，有意差を認めなかった．

科学的根拠が希薄であることを踏まえ，推

奨の強さは「弱い」とした． 

肺高血圧のある新生児 CDH の予後改

iNO）は有効か？

2D 

CDH に対して iNO

考慮すべき治療法である． > 

編の文献がスクリーニングの対

編，観察研究

RCT3 編(The Neonatal 

Inhaled Nitric Oxide Study Group：NONOS

では，生後 14 日までの在

CDH で，人工換気を

分以上の間隔をあけ測定した

(Oxygenation Index) が 25 以上であ

吸入療法(iNO)の有効

iNO 群は対照群と比

死亡率が高い傾向にあったが，有意

：RR1.12，95%

Jacobs ら：RR1.12

 

，在宅呼吸管理は

群で少ない傾向にあったが，有意差は

RR0.18，95%信頼区

，退院時生存症例のみ：

[0.01-3.36])． 

神経学的予後については，NONOS らの研

ヶ月における The Bayley 

Scales of Infant Development Ⅱの発達検

有意差を認めなかった．

科学的根拠が希薄であることを踏まえ，推

の予後改

）は有効か？> 

iNO は

編の文献がスクリーニングの対

編，観察研究 4編

(The Neonatal 

NONOS11), 

日までの在

で，人工換気を

分以上の間隔をあけ測定した 2回

以上であ

の有効

群は対照群と比

死亡率が高い傾向にあったが，有意

95%信頼

RR1.12，95%

，在宅呼吸管理は

群で少ない傾向にあったが，有意差は

信頼区

，退院時生存症例のみ：

 

らの研

The Bayley 

の発達検

有意差を認めなかった． 



いずれの研究においても，

不精確性が高い．時代背景として

死亡率が高く

背景が異なる可能性が高かった

観察研究は，

を用いた後向きコホート研究であった．在

宅呼吸管理，

れた文献はなく，死亡の

評価・検討を行った．

シスの結果

率が有意に低かった

[0.43

 

 

 

 

しかし，

の治療

されてい

考えられた．

対して

たものの，科学的根拠が希薄であることを

踏まえ，推奨の強さは「弱い」とした．

 

<CQ4:

果，肺サーファクタントは有効か？

<推奨文：

新生児

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．

解説；

のべ

象となり，

を最終的に採用した．

いずれの研究においても，

不精確性が高い．時代背景として

死亡率が高く(40

背景が異なる可能性が高かった

観察研究は，4編とも

を用いた後向きコホート研究であった．在

宅呼吸管理，神経学的予後

れた文献はなく，死亡の

評価・検討を行った．

シスの結果，iNO

率が有意に低かった

[0.43-0.86])． 

しかし，症例数が少ないこと，

の治療方針が異なること，

されていないことからバイアスが大きいと

考えられた．以上より，

対して iNO は考慮すべき治療法であるとし

たものの，科学的根拠が希薄であることを

踏まえ，推奨の強さは「弱い」とした．

<CQ4: 新生児 CDH

果，肺サーファクタントは有効か？

推奨文：推奨グレード：

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．> 

解説； 

のべ 562 編の文献がスクリーニングの対

象となり，RCT1

を最終的に採用した．

いずれの研究においても，症例数が少なく

不精確性が高い．時代背景として

(40-57%)，現在と診断・治療

背景が異なる可能性が高かった

編とも Historical control

を用いた後向きコホート研究であった．在

神経学的予後について検討さ

れた文献はなく，死亡の Outcome

評価・検討を行った．4 編のメタアナライ

iNO 群は対照群と比較し死亡

率が有意に低かった(RR0.61

 

症例数が少ないこと，

異なること，多変量解析

ないことからバイアスが大きいと

以上より，CDH

考慮すべき治療法であるとし

たものの，科学的根拠が希薄であることを

踏まえ，推奨の強さは「弱い」とした．

CDH の予後改善を考慮し

果，肺サーファクタントは有効か？

推奨グレード：2D

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

編の文献がスクリーニングの対

RCT1 編 18)，観察研究

を最終的に採用した．生命予後の

症例数が少なく

不精確性が高い．時代背景として現在より

現在と診断・治療

背景が異なる可能性が高かった． 

Historical control

を用いた後向きコホート研究であった．在

について検討さ

Outcome に関して

編のメタアナライ

群は対照群と比較し死亡

(RR0.61，95%信頼区間

症例数が少ないこと，iNO 以外

多変量解析がな

ないことからバイアスが大きいと

CDH の肺高血圧に

考慮すべき治療法であるとし

たものの，科学的根拠が希薄であることを

踏まえ，推奨の強さは「弱い」とした．

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？> 

2D 

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

編の文献がスクリーニングの対

，観察研究 3 編 19)

生命予後の Outcome
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症例数が少なく，

現在より

現在と診断・治療

Historical control

を用いた後向きコホート研究であった．在

について検討さ

に関して

編のメタアナライ

群は対照群と比較し死亡

信頼区間

以外

がな

ないことからバイアスが大きいと

の肺高血圧に

考慮すべき治療法であるとし

たものの，科学的根拠が希薄であることを

踏まえ，推奨の強さは「弱い」とした． 

た結

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

編の文献がスクリーニングの対
19)-21)

Outcome

に関しては，

在胎

肺サーファクタント投与群と非投与群の生

命予後を比較検討した結果，有意差はない

ものの，むしろ肺サーファクタント投与群

において死亡率が上昇した．（

信頼区間

ら，症例数が少ないこと，二重盲検化や交

絡因子の調整がないなどのバイアスリスク

が深刻であった．エビデンスの質をあげる

要因もないことから，医学的根拠が乏しい

と判断した．

また，サーファクタント投与方法によって

はサーファクタント製剤による気道閉塞が

発生する可能性があると考えられた．

 

 

 

 

観察研究

投与群

較し

95%

究にほぼ共通した問題点としては，

らの報告以外では

ず，多国間・多施設間において肺サーファ

クタントの種類，投与時期，投与量，投与

回数においてバラつきがあること

肺サーファクタント以外の治療法も標準化

されていない．総体としての観察研究のバ

イアスリスク，非直接性は深刻であると判

断した．非一貫性においても深刻であると

判断した

 

 

 

に関しては，Lotz

在胎 34 週以降に出生し，

肺サーファクタント投与群と非投与群の生

命予後を比較検討した結果，有意差はない

ものの，むしろ肺サーファクタント投与群

において死亡率が上昇した．（

信頼区間 [0.44

ら，症例数が少ないこと，二重盲検化や交

絡因子の調整がないなどのバイアスリスク

が深刻であった．エビデンスの質をあげる

要因もないことから，医学的根拠が乏しい

と判断した． 

また，サーファクタント投与方法によって

はサーファクタント製剤による気道閉塞が

発生する可能性があると考えられた．

観察研究3編

投与群は，サーファクタント

較して有意に死亡率が上昇した．（

95%信頼区間 [1.01

究にほぼ共通した問題点としては，

らの報告以外では

ず，多国間・多施設間において肺サーファ

クタントの種類，投与時期，投与量，投与

回数においてバラつきがあること

肺サーファクタント以外の治療法も標準化

されていない．総体としての観察研究のバ

イアスリスク，非直接性は深刻であると判

断した．非一貫性においても深刻であると

判断した． 

 

 

Lotzらによる介入研究

週以降に出生し，

肺サーファクタント投与群と非投与群の生

命予後を比較検討した結果，有意差はない

ものの，むしろ肺サーファクタント投与群

において死亡率が上昇した．（

[0.44-7.25] p=0.42

ら，症例数が少ないこと，二重盲検化や交

絡因子の調整がないなどのバイアスリスク

が深刻であった．エビデンスの質をあげる

要因もないことから，医学的根拠が乏しい

 

また，サーファクタント投与方法によって

はサーファクタント製剤による気道閉塞が

発生する可能性があると考えられた．

編 19)-21)の肺サーファクタント

サーファクタント

て有意に死亡率が上昇した．（

[1.01-1.72] 

究にほぼ共通した問題点としては，

らの報告以外では重症度分類がされておら

ず，多国間・多施設間において肺サーファ

クタントの種類，投与時期，投与量，投与

回数においてバラつきがあること

肺サーファクタント以外の治療法も標準化

されていない．総体としての観察研究のバ

イアスリスク，非直接性は深刻であると判

断した．非一貫性においても深刻であると

らによる介入研究 18)

週以降に出生し，ECMO を施行した

肺サーファクタント投与群と非投与群の生

命予後を比較検討した結果，有意差はない

ものの，むしろ肺サーファクタント投与群

において死亡率が上昇した．（RR1.78:95%

p=0.42）しかしなが

ら，症例数が少ないこと，二重盲検化や交

絡因子の調整がないなどのバイアスリスク

が深刻であった．エビデンスの質をあげる

要因もないことから，医学的根拠が乏しい

また，サーファクタント投与方法によって

はサーファクタント製剤による気道閉塞が

発生する可能性があると考えられた．

サーファクタント

サーファクタント非投与群

て有意に死亡率が上昇した．（RR1.32

1.72] p=0.04）観察研

究にほぼ共通した問題点としては，

重症度分類がされておら

ず，多国間・多施設間において肺サーファ

クタントの種類，投与時期，投与量，投与

回数においてバラつきがあることである．

肺サーファクタント以外の治療法も標準化

されていない．総体としての観察研究のバ

イアスリスク，非直接性は深刻であると判

断した．非一貫性においても深刻であると

18)では，

を施行した

肺サーファクタント投与群と非投与群の生

命予後を比較検討した結果，有意差はない

ものの，むしろ肺サーファクタント投与群

RR1.78:95%

）しかしなが

ら，症例数が少ないこと，二重盲検化や交

絡因子の調整がないなどのバイアスリスク

が深刻であった．エビデンスの質をあげる

要因もないことから，医学的根拠が乏しい

また，サーファクタント投与方法によって

はサーファクタント製剤による気道閉塞が

発生する可能性があると考えられた．  

サーファクタント

非投与群と比

RR1.32；

）観察研

究にほぼ共通した問題点としては，Lally

重症度分類がされておら

ず，多国間・多施設間において肺サーファ

クタントの種類，投与時期，投与量，投与

である．

肺サーファクタント以外の治療法も標準化

されていない．総体としての観察研究のバ

イアスリスク，非直接性は深刻であると判

断した．非一貫性においても深刻であると
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在宅呼吸管理，神経学的予後の Outcome

に関しては，文献が少ないため，評価対象

外とした． 

以上より，医学的根拠に乏しいものの，

新生児 CDH における肺サーファクタント投

与の有効性は一律には推奨されないと結論

づけた．ただし，早産児の呼吸窮迫症候群

に対する肺サーファクタント投与の有効性

は既に確立されており，推奨の強さは「弱

い」とした． 

 

<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：推奨グレード：D 

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．> 

解説； 

のべ 486 編の文献がスクリーニングの対

象となったが，最終的に採用される文献は

なかった． 新生児 CDH に対する全身性ステ

ロイド投与のエビデンスは現段階では存在

しないとの結論に至り，新生児 CDH に限定

した形でのシステマティックレビューは行

うことはできなかった．一方，ステロイド

投与は新生児医療において血圧上昇，肺線

維化の予防・改善，浮腫の予防・改善，相

対的副腎不全の治療，低形成肺の成熟など

様々な目的のために行われており，その期

待される効果・作用多岐に及ぶことが知ら

れている．これらの内，低血圧・慢性肺疾

患に対しするステロイド使用に関しては，

既に十分なエビデンスが存在するとされて

いる 22), 23) 特に相対的副腎不全は CDH にお

いて高率に認められることが示されている

ため，こうした個別の病態に対するステロ

イド投与は容認されうるものと考えられた．

以上より，出生後のステロイド投与に関し

てCDHに特化したEvidenceは存在しないた

め，一律に投与することは推奨できないと

判断した．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

考慮すべき選択肢であるとした．科学的根

拠が存在しないため，推奨度を示すことは

できなかった．  

 

<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：推奨グレード：D 

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．> 

解説； 

 のべ 620 編の文献が 1 次スクリーニング

の対象となり，最終的に観察研究 4 編が基

準を満たした． 4 編の文献とも Historical 

control を用いた後向きコホート研究であ

り，対照群と介入群が研究対象期間の前後

期で比較されていた．在宅呼吸管理，神経

学予後について検討された文献はなく，死

亡の Outcome に関して評価・検討を行った．

Bloss らの研究 24)は， Tolazoline に関する

研究であった．この研究は 1970-1980 年の

症例の検討で，現在と診断・治療背景が異

なる可能性が高い．低血圧や消化管出血，

腎不全などの副作用の問題もあり，現在で

はTolazolineはCDHの肺高血圧に対する治

療として使用されていない．Bos らの研究



25)は，

討した

め な か っ た

[0.58

れていない時代であ

背景が異なる可能性が高い．

の研究

についての比較検討である．

併用した

にあったが，有意差は認めなかった

95%信頼区間

protocol

の管理方法・治療が結果に影響している可

能性がある．照井らの研究

Dry side

使用であり，死亡率が高い傾向にあったが，

有意差は認めなかった

間[0.61

が少なく，

ないため，

不明確であった

症肺高血圧のある新生児

改善させる科学的根拠のある肺血管拡張剤

はなく，使用に関する明確な推奨はできな

いと結論づけた

ため，推奨度を示すことはできなかった．

 

<CQ7:

は有効か？

<推奨文：

新生児

ことは奨められないが，可逆的な呼吸障害

に対して

められる．

解説；

のべ

は，Tolazoline

討した研究である

な か っ た (RR0.85

[0.58-1.25])．この研究も

れていない時代であ

背景が異なる可能性が高い．

の研究 26)は，全例

についての比較検討である．

併用した PGE1 の使用で，死亡率が高い傾向

にあったが，有意差は認めなかった

信頼区間[0.55

protocol が大幅に

の管理方法・治療が結果に影響している可

能性がある．照井らの研究

side での管理と組み合わせた

使用であり，死亡率が高い傾向にあったが，

有意差は認めなかった

[0.61-6.55])．

が少なく，多変量解析，交絡因子

ため，薬剤投与と結果との因果関係は

不明確であった．

症肺高血圧のある新生児

改善させる科学的根拠のある肺血管拡張剤

はなく，使用に関する明確な推奨はできな

と結論づけた．

ため，推奨度を示すことはできなかった．

: 新生児 CDH

は有効か？  > 

推奨文：推奨グレード：

新生児CDHにおいて一律に

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．> 

解説； 

のべ 808 編の文献がスクリーニングの対

Tolazoline と Prostacyclin

研究であるが，死亡率に有意差を認

(RR0.85 ， 95%

．この研究も NO

れていない時代であり，現在と診断や

背景が異なる可能性が高い．

は，全例 NO 使用下での

についての比較検討である．

の使用で，死亡率が高い傾向

にあったが，有意差は認めなかった

[0.55-2.74])

が大幅に変化しており，

の管理方法・治療が結果に影響している可

能性がある．照井らの研究 27

での管理と組み合わせた

使用であり，死亡率が高い傾向にあったが，

有意差は認めなかった(RR2.00

． 4 編の文献とも，

多変量解析，交絡因子

薬剤投与と結果との因果関係は

．以上より，現状で

症肺高血圧のある新生児 CDH

改善させる科学的根拠のある肺血管拡張剤

はなく，使用に関する明確な推奨はできな

．科学的根拠が存在しない

ため，推奨度を示すことはできなかった．

CDH の予後改善のために

 

推奨グレード：2D

において一律にECMO

ことは奨められないが，可逆的な呼吸障害

の適応を検討することは奨

編の文献がスクリーニングの対

Prostacyclin を比較検

が，死亡率に有意差を認

95% 信 頼 区 間

NO がまだ導入さ

，現在と診断や治療

背景が異なる可能性が高い． Shiyanagi 

使用下での PGE1 投与

についての比較検討である．NO 吸入療法に

の使用で，死亡率が高い傾向

にあったが，有意差は認めなかった(RR1.23

2.74])．  CDH 治療

変化しており，PGE1 以外

の管理方法・治療が結果に影響している可
27)は，胎児麻酔，

での管理と組み合わせた PGE1

使用であり，死亡率が高い傾向にあったが，

(RR2.00，95%信頼区

編の文献とも，症例数

多変量解析，交絡因子の調整が

薬剤投与と結果との因果関係は

以上より，現状では，重

CDH に対し予後を

改善させる科学的根拠のある肺血管拡張剤

はなく，使用に関する明確な推奨はできな

科学的根拠が存在しない

ため，推奨度を示すことはできなかった．

の予後改善のために ECMO

2D 

ECMOを施行する

ことは奨められないが，可逆的な呼吸障害

の適応を検討することは奨

編の文献がスクリーニングの対
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を比較検

が，死亡率に有意差を認

信 頼 区 間

がまだ導入さ

治療

Shiyanagi ら

投与

吸入療法に

の使用で，死亡率が高い傾向

(RR1.23，

治療

以外

の管理方法・治療が結果に影響している可

は，胎児麻酔，

PGE1 の

使用であり，死亡率が高い傾向にあったが，

信頼区

症例数

の調整が

薬剤投与と結果との因果関係は

は，重

に対し予後を

改善させる科学的根拠のある肺血管拡張剤

はなく，使用に関する明確な推奨はできな

科学的根拠が存在しない

ため，推奨度を示すことはできなかった．  

ECMO

を施行する

ことは奨められないが，可逆的な呼吸障害

の適応を検討することは奨

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に

研究

に対しても，

文が含まれていたため，論文内容の再検討

を行ない，生命予後の

を再度施行した．在宅呼吸管理，

予後

RCT1

であった．

歳時死亡，全死亡，

障害，

て ECMO

死亡にのみ

改 善 し

[0.54

有意差がなかった（

[0.60

しかし，

率が高く，診断・治療背景が異なる可能性

が高いと考えられた．

 

 

 

観察研究

後の時代で比較検討した文献が

ECMO

の有用性を

かし，全ての文献で多変量解析

の調整はなされず，深刻なバイアスがある

ものと考えられた

た文献で

率の改善を認めた．（

間[

ECMO

改善に寄与した可能性もあり

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

象となり，最終的に

研究 18 編の 21

に対しても，CQ

文が含まれていたため，論文内容の再検討

を行ない，生命予後の

を再度施行した．在宅呼吸管理，

予後に関する記載はなかった．

RCT1 編 28)は

であった．5 つの

歳時死亡，全死亡，

障害，4 歳時死亡＋重症機能障害）に対し

ECMO の有用性を検討

死亡にのみ ECMO

改 善 し た （

0.54-0.98]，p=0.03

有意差がなかった（

[0.60-1.02]，

しかし，症例数が少なく，現在より死亡

率が高く，診断・治療背景が異なる可能性

が高いと考えられた．

 

観察研究 18

後の時代で比較検討した文献が

ECMO 適応条件を満たす症例

の有用性を比較した論文が

かし，全ての文献で多変量解析

の調整はなされず，深刻なバイアスがある

ものと考えられた

文献で ECMO

率の改善を認めた．（

[0.60-0.76]

ECMO 以外の治療法の進歩などが生命予後の

改善に寄与した可能性もあり

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

象となり，最終的に SR2 編，

21 編が採用された．既存の

CQ 不適合や比較対象のない論

文が含まれていたため，論文内容の再検討

を行ない，生命予後の Outcome

を再度施行した．在宅呼吸管理，

に関する記載はなかった．

は 1996 年の古い文献

つの Outcome

歳時死亡，全死亡，1 歳時死亡＋重症機能

歳時死亡＋重症機能障害）に対し

の有用性を検討されていた．

ECMO 施行群が有意に死亡率を

た （ RR:0.73,95%

p=0.03）が，長期的な予後は

有意差がなかった（RR:0.78,95%

，p=0.07）． 

症例数が少なく，現在より死亡

率が高く，診断・治療背景が異なる可能性

が高いと考えられた． 

18 編のなかで，

後の時代で比較検討した文献が

適応条件を満たす症例

比較した論文が

かし，全ての文献で多変量解析

の調整はなされず，深刻なバイアスがある

ものと考えられた．ECMO 導入前後を比較し

ECMO 導入群において有意

率の改善を認めた．（RR:0.67

]，p<0.01）しかし

の治療法の進歩などが生命予後の

改善に寄与した可能性もあり

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

編，RCT1 編，観察

編が採用された．既存の

不適合や比較対象のない論

文が含まれていたため，論文内容の再検討

Outcome に関する

を再度施行した．在宅呼吸管理，神経

に関する記載はなかった． 

年の古い文献 1 件のみ

Outcome（退院時死亡，

歳時死亡＋重症機能

歳時死亡＋重症機能障害）に対し

されていた．退院時

施行群が有意に死亡率を

,95% 信 頼 区 間

が，長期的な予後は

RR:0.78,95%信頼区間

 

症例数が少なく，現在より死亡

率が高く，診断・治療背景が異なる可能性

編のなかで，ECMO の使用前

後の時代で比較検討した文献が 14

適応条件を満たす症例について，

比較した論文が 6 編あった

かし，全ての文献で多変量解析，交絡因子

の調整はなされず，深刻なバイアスがある

導入前後を比較し

導入群において有意に死亡

RR:0.67， 95%信頼区

しかし，時代背景

の治療法の進歩などが生命予後の

改善に寄与した可能性もあり，バイアスリ

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

編，観察

編が採用された．既存の SR

不適合や比較対象のない論

文が含まれていたため，論文内容の再検討

に関する SR

神経学的

件のみ

（退院時死亡，1

歳時死亡＋重症機能

歳時死亡＋重症機能障害）に対し

退院時

施行群が有意に死亡率を

信 頼 区 間

が，長期的な予後は

信頼区間

症例数が少なく，現在より死亡

率が高く，診断・治療背景が異なる可能性

の使用前

14 編， 

について，ECMO

た．し

，交絡因子

の調整はなされず，深刻なバイアスがある

導入前後を比較し

に死亡

信頼区

時代背景，

の治療法の進歩などが生命予後の

バイアスリ

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると



判断した

 

 

 

 

 

 

 

 

ECMO

6 編に関しても，

に死亡率の改善を認めた

信頼区間

 

 

 

 

 

しかし

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

判断した

以上より，

により短期の生命予後が

ったものの，

非一貫性が深刻であることを考慮した結果，

一律に

いが，可逆的な呼吸障害に対して

応を検討することは奨められると結論づけ

た．近年

る ECMO

る神経

て強いため，推奨度は「弱い」とした

 

<CQ8:

最適な手術時期はいつか？

<推奨文：

判断した 29-42)． 

ECMOの適応基準を満たす

編に関しても，

に死亡率の改善を認めた

信頼区間[0.19-0.

しかし，先の比較検討と同様，バイアスリ

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

判断した 29),33),43)

以上より，RCT，観察研究

により短期の生命予後が

ったものの，バイアスリスク，非直接性，

非一貫性が深刻であることを考慮した結果，

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

応を検討することは奨められると結論づけ

近年の本邦や欧米における

ECMO 導入率が低いこと

る神経学的合併症

て強いため，推奨度は「弱い」とした

<CQ8: 新生児 CDH

最適な手術時期はいつか？

推奨文：推奨グレード：

 

基準を満たす重症例に限った

編に関しても，ECMO 施行群

に死亡率の改善を認めた（

0.48]，p<0.01

先の比較検討と同様，バイアスリ

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると
29),33),43)-46)． 

，観察研究で

により短期の生命予後が改善

バイアスリスク，非直接性，

非一貫性が深刻であることを考慮した結果，

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

応を検討することは奨められると結論づけ

本邦や欧米における

導入率が低いこと，

学的合併症に対する懸念も依然とし

て強いため，推奨度は「弱い」とした

CDH の予後を考慮した場合，

最適な手術時期はいつか？>

推奨グレード：2D

重症例に限った

施行群において有意

（RR: 0.30，

p<0.01）． 

先の比較検討と同様，バイアスリ

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

では，ECMO 施行

改善する結果とな

バイアスリスク，非直接性，

非一貫性が深刻であることを考慮した結果，

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と結論づけ

本邦や欧米における CDH に対す

，ECMO 導入によ

に対する懸念も依然とし

て強いため，推奨度は「弱い」とした．

の予後を考慮した場合，

> 

2D 
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重症例に限った

において有意

，95%

先の比較検討と同様，バイアスリ

スク，非直接性，非一貫性が深刻であると

施行

する結果とな

バイアスリスク，非直接性，

非一貫性が深刻であることを考慮した結果，

を施行することは奨められな

の適

応を検討することは奨められると結論づけ

に対す

導入によ

に対する懸念も依然とし

． 

の予後を考慮した場合，

新生児

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．

解説；

 のべ

象となり，最終的に

観察研究

 まず，呼吸器合併症の予後については，

観察研究が

早期手術群を比較した結果，有意差は認め

な か っ た ．（

[0.10

る研究はなかった．

関して

られていた

群と早期手術群で比較した結果，生命予後

に有意差を認めなかった．（

信頼区間

題点として，症例数が少ない，盲検化の記

載がない，多変量解析がないなどのバイア

スリスクが深刻であることであった．また，

ECMO

症度や治療方針が異なることも問題点であ

った．

 

 

 

観察研究

待機手術群において，有意差はないものの

死亡率が低下したとの結果であった．（

0.73

これらの観察研究

異なる時代からの報告

からの報告

や

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．

解説； 

のべ 759 編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に

観察研究 17 編

まず，呼吸器合併症の予後については，

観察研究が 2 編のみであり，待機手術群と

早期手術群を比較した結果，有意差は認め

な か っ た ．（

[0.10-2.75], p=0.44

る研究はなかった．

関して，介入研究

られていた 52)-

群と早期手術群で比較した結果，生命予後

に有意差を認めなかった．（

信頼区間[0.51

題点として，症例数が少ない，盲検化の記

載がない，多変量解析がないなどのバイア

スリスクが深刻であることであった．また，

ECMO 使用率が

症度や治療方針が異なることも問題点であ

った．  

 

 

観察研究 17

待機手術群において，有意差はないものの

死亡率が低下したとの結果であった．（

0.73, 95%信頼区間

これらの観察研究

異なる時代からの報告

からの報告 59),62),63)

や iNO，ECMO，

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．

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的にRCT2編

編 50)- 53)が基準を満たした．

まず，呼吸器合併症の予後については，

編のみであり，待機手術群と

早期手術群を比較した結果，有意差は認め

な か っ た ．（ RR 0.51, 

2.75], p=0.44）神経学的予後に関す

る研究はなかった．生命予後の

介入研究 2編は，
-54)．介入研究では，待機手術

群と早期手術群で比較した結果，生命予後

に有意差を認めなかった．（

[0.51-1.40]，p=0.63

題点として，症例数が少ない，盲検化の記

載がない，多変量解析がないなどのバイア

スリスクが深刻であることであった．また，

使用率が 75%,4%と隔たりが大きく

症度や治療方針が異なることも問題点であ

17 編 8),50)-65)をまとめた結果，

待機手術群において，有意差はないものの

死亡率が低下したとの結果であった．（

信頼区間[0.54-

これらの観察研究には，現在の治療方針と

異なる時代からの報告 51)

59),62),63)も含まれる．また，

，肺サーファクタントなどの

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．

編の文献がスクリーニングの対

編 47),48)，SR1編

が基準を満たした．

まず，呼吸器合併症の予後については，

編のみであり，待機手術群と

早期手術群を比較した結果，有意差は認め

RR 0.51, 95% 信 頼 区 間

）神経学的予後に関す

生命予後の Outcome

編は，SR 1 編にまとめ

介入研究では，待機手術

群と早期手術群で比較した結果，生命予後

に有意差を認めなかった．（RR 0.84，

p=0.63）本研究の問

題点として，症例数が少ない，盲検化の記

載がない，多変量解析がないなどのバイア

スリスクが深刻であることであった．また，

と隔たりが大きく

症度や治療方針が異なることも問題点であ

をまとめた結果，

待機手術群において，有意差はないものの

死亡率が低下したとの結果であった．（

-1.00], p=0.05

現在の治療方針と
51)-56)や発展途上国

も含まれる．また，

肺サーファクタントなどの

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．> 

編の文献がスクリーニングの対

編 49)，

が基準を満たした． 

まず，呼吸器合併症の予後については，

編のみであり，待機手術群と

早期手術群を比較した結果，有意差は認め

信 頼 区 間

）神経学的予後に関す

Outcome に

編にまとめ

介入研究では，待機手術

群と早期手術群で比較した結果，生命予後

，95%

）本研究の問

題点として，症例数が少ない，盲検化の記

載がない，多変量解析がないなどのバイア

スリスクが深刻であることであった．また，

と隔たりが大きく，重

症度や治療方針が異なることも問題点であ

をまとめた結果，

待機手術群において，有意差はないものの

死亡率が低下したとの結果であった．（RR 

p=0.05）

現在の治療方針と

や発展途上国

も含まれる．また，HFO

肺サーファクタントなどの



集学的治療が可能と

historical 

これらの集学的治療を行った

手術が含まれており，深刻なバイアスが存

在する

を示す

告は，

とする

こちらもバイアスリスクが存在し，一概に

早期手術群の有用性を示すことはできない．

観察研究の共通した問題点として，疾患重

症度に関する検討

時期の設定に

げられる

め，バイアスリスク，非直接性，

が深刻であると

 

 

 

 

 

 

 

以上より，推奨文は，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

ると結論づけた．科学的根拠に乏しいため，

推奨度は「弱い」とした．

 

<CQ９

内視鏡外科手術は有効か？

<推奨文：

新生児

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

集学的治療が可能と

historical control

これらの集学的治療を行った

が含まれており，深刻なバイアスが存

在する．一方，本邦から早期手術の有用性

を示す 2編の報告

告は，前期群を待機群，後期群を早期手術

とする historical control

こちらもバイアスリスクが存在し，一概に

早期手術群の有用性を示すことはできない．

観察研究の共通した問題点として，疾患重

症度に関する検討

時期の設定にバラつきがあること

げられる．治療法も標準化さ

バイアスリスク，非直接性，

が深刻であると考えられた

以上より，推奨文は，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

ると結論づけた．科学的根拠に乏しいため，

推奨度は「弱い」とした．

９: 新生児 CDH

内視鏡外科手術は有効か？

推奨文：推奨グレード：

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

集学的治療が可能となる前後での

control を用いた比較によって

これらの集学的治療を行った

が含まれており，深刻なバイアスが存

．一方，本邦から早期手術の有用性

編の報告 61),65)があ

前期群を待機群，後期群を早期手術

historical control

こちらもバイアスリスクが存在し，一概に

早期手術群の有用性を示すことはできない．

観察研究の共通した問題点として，疾患重

症度に関する検討，多変量解析

バラつきがあること

．治療法も標準化さ

バイアスリスク，非直接性，

考えられた．

以上より，推奨文は，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

ると結論づけた．科学的根拠に乏しいため，

推奨度は「弱い」とした． 

CDH の予後を考慮した場合，

内視鏡外科手術は有効か？>

推奨グレード：1D

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

なる前後での

を用いた比較によって

これらの集学的治療を行った後期群に待機

が含まれており，深刻なバイアスが存

．一方，本邦から早期手術の有用性

ある．これらの報

前期群を待機群，後期群を早期手術

historical control となっている．

こちらもバイアスリスクが存在し，一概に

早期手術群の有用性を示すことはできない．

観察研究の共通した問題点として，疾患重

，多変量解析，待機手術

バラつきがあることなどがあ

．治療法も標準化されていない

バイアスリスク，非直接性，非一貫性

． 

以上より，推奨文は，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

ると結論づけた．科学的根拠に乏しいため，

 

の予後を考慮した場合，

> 

1D 

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
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なる前後での

を用いた比較によって，

待機

が含まれており，深刻なバイアスが存

．一方，本邦から早期手術の有用性

これらの報

前期群を待機群，後期群を早期手術

となっている．

こちらもバイアスリスクが存在し，一概に

早期手術群の有用性を示すことはできない． 

観察研究の共通した問題点として，疾患重

待機手術

などがあ

れていないた

非一貫性

以上より，推奨文は，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

ると結論づけた．科学的根拠に乏しいため，

の予後を考慮した場合，

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．

解説；

のべ

象となり，最終的に基準を満たした文献は

SR4

で 13

新の文献を網羅していない

施行することとした．検討する

関して，ヘルニアの

手術の完遂率に関しても検討

た．まず，

ス値を胸腔鏡群

術中

vs 61mmHg, 

とが示され

Follow

かった

次に，観察研究について，

宅呼吸管理・

なかった．死亡の

腔鏡群において有意に死亡率が低い結果と

なった（

 

 

 

 

7

胸腔鏡手術群として意図的に選択され

編の研究

があり，

られた．

再発の

おいて有意に再発率が高い結果となった

（RR 3.

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．

解説； 

のべ 583 編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

SR4 編 66-69)，RCT1

13 編あった．

新の文献を網羅していない

施行することとした．検討する

関して，ヘルニアの

手術の完遂率に関しても検討

た．まず，RCT

ス値を胸腔鏡群

術中 PaCO2が開腹群に比して有意に高く（

vs 61mmHg, p=0.036

とが示された（

Follow 期間が短く，死亡・再発

かった．  

次に，観察研究について，

宅呼吸管理・神学的予後

なかった．死亡の

腔鏡群において有意に死亡率が低い結果と

なった（RR 0.18 [0.09

 

 

 

 

7 編の観察研究において

胸腔鏡手術群として意図的に選択され

編の研究 71)において治療方針の大幅な変更

があり，重大な

られた．  

再発の Outcome

おいて有意に再発率が高い結果となった

RR 3.10 [1.

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．> 

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

RCT1 編 70)，観察研究

編あった．SR は 4 編存在したが，最

新の文献を網羅していない

施行することとした．検討する

関して，ヘルニアの再発を追加し

手術の完遂率に関しても検討

RCT について 70

ス値を胸腔鏡群と開腹群で比較した結果，

が開腹群に比して有意に高く（

=0.036），pH

た（7.13 vs 7.24, 

期間が短く，死亡・再発

次に，観察研究について，

神学的予後に設定した研究は

なかった．死亡の Outcome

腔鏡群において有意に死亡率が低い結果と

RR 0.18 [0.09-0.38] p<0.0001

 

観察研究において

胸腔鏡手術群として意図的に選択され

において治療方針の大幅な変更

重大なバイアスが存在すると考え

Outcome に関しては

おいて有意に再発率が高い結果となった

[1.95-4.894] p<0.00001

な側面を踏まえて，適応を慎重に検討する

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

，観察研究 8編

編存在したが，最

新の文献を網羅していないなどの理由で再

施行することとした．検討する Outcome

を追加し，胸腔鏡

手術の完遂率に関しても検討することとし
70)，術中の血液ガ

と開腹群で比較した結果，

が開腹群に比して有意に高く（

pH も有意に低いこ

7.13 vs 7.24, p=0.025

期間が短く，死亡・再発の発生

次に，観察研究について，Outcome

に設定した研究は

Outcome に関しては

腔鏡群において有意に死亡率が低い結果と

0.38] p<0.0001

観察研究において 72)-78)，軽症例が

胸腔鏡手術群として意図的に選択され

において治療方針の大幅な変更

が存在すると考え

に関しては，胸腔鏡群に

おいて有意に再発率が高い結果となった

] p<0.00001）．

な側面を踏まえて，適応を慎重に検討する

編の文献がスクリーニングの対

象となり，最終的に基準を満たした文献は

編 71)-78)

編存在したが，最

などの理由で再

Outcome に

胸腔鏡

することとし

，術中の血液ガ

と開腹群で比較した結果，

が開腹群に比して有意に高く（83 

も有意に低いこ

=0.025）．

の発生はな

Outcome を在

に設定した研究は

に関しては，胸

腔鏡群において有意に死亡率が低い結果と

0.38] p<0.0001）． 

軽症例が

胸腔鏡手術群として意図的に選択され，1

において治療方針の大幅な変更

が存在すると考え

，胸腔鏡群に

おいて有意に再発率が高い結果となった

）． 



 

 

 

 

胸腔鏡群は開腹群と比較して比較的軽症が

選択されているものの

となっているため，その影響は深刻

と思われた．内視鏡

際，完遂率は重要な指標のひとつである．

今回検討した文献において，施設ごとの完

遂率の中央値は

Overall

児 CDH

の選択が極めて重要と考えられた．

以上より，

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

した．科学的根拠に乏しいものの，安全面

に対する十分な

を「強い」とした

  

<CQ10:

のようなものがあるか？

<推奨文：

新生児

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．

解説；

新生児

Outcome

胸腔鏡群は開腹群と比較して比較的軽症が

選択されているものの

なっているため，その影響は深刻

と思われた．内視鏡

際，完遂率は重要な指標のひとつである．

今回検討した文献において，施設ごとの完

遂率の中央値は

Overall の完遂率は

CDH の内視鏡手術においては，適応症例

の選択が極めて重要と考えられた．

以上より，推奨文は，

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

した．科学的根拠に乏しいものの，安全面

に対する十分な配慮が必要と考え，推奨度

を「強い」とした

 

<CQ10: 新生児CDH

のようなものがあるか？

推奨文：推奨グレード：１

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．> 

解説； 

新生児 CDH の長期的合併症に関しては

Outcome を設定することが出来ず，既存の

 

胸腔鏡群は開腹群と比較して比較的軽症が

選択されているものの，再発率が高

なっているため，その影響は深刻

と思われた．内視鏡の手術成績を検討する

際，完遂率は重要な指標のひとつである．

今回検討した文献において，施設ごとの完

遂率の中央値は 74.9％（60.0

の完遂率は 89.3％であった．新生

の内視鏡手術においては，適応症例

の選択が極めて重要と考えられた．

推奨文は，新生児

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

した．科学的根拠に乏しいものの，安全面

配慮が必要と考え，推奨度

を「強い」とした． 

CDHの長期的な合併症にはど

のようなものがあるか？ > 

推奨グレード：１

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

 

の長期的合併症に関しては

を設定することが出来ず，既存の

胸腔鏡群は開腹群と比較して比較的軽症が

，再発率が高い結果

なっているため，その影響は深刻である

成績を検討する

際，完遂率は重要な指標のひとつである．

今回検討した文献において，施設ごとの完

60.0～96.6％），

％であった．新生

の内視鏡手術においては，適応症例

の選択が極めて重要と考えられた． 

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

した．科学的根拠に乏しいものの，安全面

配慮が必要と考え，推奨度

の長期的な合併症にはど

 

推奨グレード：１D 

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

の長期的合併症に関しては

を設定することが出来ず，既存の
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胸腔鏡群は開腹群と比較して比較的軽症が

い結果

ある

成績を検討する

際，完遂率は重要な指標のひとつである．

今回検討した文献において，施設ごとの完

％），

％であった．新生

の内視鏡手術においては，適応症例

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と

した．科学的根拠に乏しいものの，安全面

配慮が必要と考え，推奨度

の長期的な合併症にはど

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

の長期的合併症に関しては

を設定することが出来ず，既存の

Review

新生児

能障害

育障害

筋骨格異常

長期合併症の詳細に関しては，

科学研究費補助金・

業 

するフォローアップ調査が

その結果，

（表

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

後遺症の時間経過については発達遅延症

例が

19.4%

14.9%

あったが，言語発達遅延は

から

た．聴力障害を

13.5%

1.5

Review を参照することとした．

新生児 CDH の長期的合併症には，呼吸機

能障害 79),80)，消化管機能障害

育障害 83),84)，神経障害

筋骨格異常 87),88)

長期合併症の詳細に関しては，

科学研究費補助金・

 新生児横隔膜ヘルニア長期生存例に対

するフォローアップ調査が

その結果，中長期合併症

（表 2） 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

後遺症の時間経過については発達遅延症

例が 1.5 歳時，

19.4%であった

14.9%から 6 歳時

あったが，言語発達遅延は

から 6 歳時 31.4%

た．聴力障害を

13.5%に認めた．

1.5 歳時，3歳時，

を参照することとした．

の長期的合併症には，呼吸機

，消化管機能障害

，神経障害 85),86)

87),88)などがある．

長期合併症の詳細に関しては，

科学研究費補助金・難治性疾患克服研究事

新生児横隔膜ヘルニア長期生存例に対

するフォローアップ調査が

中長期合併症を

後遺症の時間経過については発達遅延症

歳時，3歳時，6歳時

であった．運動発達障害は，

歳時 8.8%と経時的軽快傾向が

あったが，言語発達遅延は

31.4%と長期に及ぶ傾向があっ

た．聴力障害を 1.5 歳時

に認めた．在宅酸素を要する症例は

歳時，6歳時に

を参照することとした．  

の長期的合併症には，呼吸機

，消化管機能障害 4),81),82)

85),86)，聴覚障害，

などがある． 

長期合併症の詳細に関しては，厚生労働

難治性疾患克服研究事

新生児横隔膜ヘルニア長期生存例に対

するフォローアップ調査がおこなわれた

を 68.6%に認めた

後遺症の時間経過については発達遅延症

歳時 26.2%，22.0%

運動発達障害は，1.5

と経時的軽快傾向が

あったが，言語発達遅延は 1.5 歳時

と長期に及ぶ傾向があっ

歳時 8.9%から 6

在宅酸素を要する症例は

歳時に 6.7%，3.6%，

の長期的合併症には，呼吸機
4),81),82)，発

，聴覚障害，

厚生労働

難治性疾患克服研究事

新生児横隔膜ヘルニア長期生存例に対

おこなわれた 89)．

に認めた．

後遺症の時間経過については発達遅延症

22.0%，

1.5 歳時

と経時的軽快傾向が

歳時 20.8%

と長期に及ぶ傾向があっ

6 歳時

在宅酸素を要する症例は

，2.3%
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と減少しているものの，呼吸器合併症によ

る入院は 13.4%，14.7%，33.3%と増加傾向

を認めた．腸閉塞も 9.9%，8%，17.8%と増

加しておりフォロー継続の必要性を支持す

る結果になっている． 

CDHにおけるフォローアップは，患児の生

活の質（QOL）に大きな影響を与えるものと

考え，推奨文は，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とした．科学的根

拠に乏しいものの，長期フォローアップの

重要性を加味して推奨度を「強い」とした． 

 

D．結論  

新生児 CDH は希少性の高い難治性疾患で

あり，1 施設あたりの治療経験数が乏しい

疾患である．欧米では症例を集約化して治

療を行っているが，本邦では，各施設が生

存率を競い合うように診療を行い，生存率

を欧米並みもしくはそれ以上に向上させて

きた．しかしながら，依然として施設間・

地域間に治療成績の格差が存在するという

事実は，医療を受ける患者・家族側にとっ

ては有益とはいえないと考える．今回，新

生児 CDH に関するガイドライン作成するに

あたり，治療を受ける患者側，症例経験数

の少ない医師の立場を鑑みて，専門家の意

見を交えつつも科学的根拠に則したガイド

ラインを作成することを目標とした．診療

の樹系図から，10 の CQ を作成したが，レ

ビューとなった CQ が 2つ（①蘇生，⑩長期

予後），文献が存在しない CQ が 2 つ（⑤ス

テロイド投与，⑥肺血管拡張剤投与）あっ

た．希少疾患における系統的文献検索，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ということ

である．その意味では，GRADE によるエビ

デンスの評価は優れていると考えられた．

推奨度の決定には様々な決定方法があるが

，われわれは最終的にはインフォーマルコ

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，広く一般の先生方

の御意見を受け入れることも重要であると

考え，作成したガイドライン草案を研究代

表施設である大阪大学小児成育外科学講座

のホームページに医療者用と一般向けに公

開し，パブリックコメントに寄せられた意

見をもとに改訂をくわえている段階である．

（資料 2-3,2-4） 

診療ガイドラインは，あくまでも参考資

料であり，医師の裁量権を規制するもので

はない．医師は，自らの診療経験から個々

の状況に応じて患者家族の意向に向き合い

ながら，治療方針を決定するべきである．

当然ながら，治療経験が自ずと少ない CDH

の診療においては，治療方針の決定に難渋

することも予想される．本ガイドラインが

CDH に関する理解を深め，患者・家族・さ

らには医療従事者の日常診療に役立つこと

があれば，ガイドライン作成委員会一同に

とって幸甚である． 
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