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研究要旨 

【研究目的】先天性嚢胞性肺疾患に関する本邦の臨床情報のデータベース化ならびにそ

の追加解析を行い、これに基づいて先天性嚢胞性肺疾患に対する治療、管理のガイドラ

インを作成する。今年度は、臨床情報の追加解析ならびにガイドラインのスコープ、ク

リニカル・クエッションを完成して文献検索、一部のシステマティックレビューを開始

することを目標とした。 

【研究方法】昨期研究班に続いて日本小児呼吸器外科研究会59施設を対象とした全国調査

の二次調査結果をもとに、晩期経過に重点をおいた追加解析を行った。平行してクリニカ

ル・クエッションを作成し、文献検索作業に着手した。 

【研究結果】全国調査結果の追加解析では、出生時無症状の症例中 33.6%は生後 1年以

内に呼吸器症状を発症し、22.1%の症例は 1 歳以降 2 歳未満で発症しており、3 歳時の

累積発症率は 74.3%に達した。6歳以降の発症例は 7.1%のみであった。手術後のパーセ

ント VC は年齢とともに漸増し、7歳を超えて肺完成期に近づくと概ね 90%に達していた

。出生前診断例では 7 歳より前に有意に高いパーセントＶＣの値が得られていた 

(98.3±11.9 % vs. 81.7±9.7 %, P<0.0222)。 一方 FEV1/FVC の測定結果は、出生前診

断例と生後診断例で 6 歳以降の平均値に有意差はみられなかった(出生前診断例

87.3±13.7 vs. 生後診断例 84.2±8.3, P>0.34) 。術後晩期の合併症では胸郭変形と

嚢胞遺残がみられたが、発がん症例はなかった。これらを基に本症の分類を含めた総論

と、診断４問、治療３問、合併症２問の 4部構成で合計 9問のクリニカルクエッション

を完成し、文献検索が開始された。 

【結論】全国調査結果の追加解析と、MINDS2014 年版のガイドライン作成マニュアルに

沿って、ガイドライン作成作業が進められた。文献検索作業が開始・進行中であり、次

年度はシステマティックレビューと推奨文作成作業が行われる予定である。 
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Ａ．研究目的 

 先天性嚢胞性肺疾患は、小児の代表的な

小児呼吸器疾患であり、本研究班では昨年

度の成果として、「肺内に気道以外に先天

性に肉眼的、顕微鏡的な嚢胞腔が恒常的に

存在するもの」とする本疾患の定義付けを

行った。歴史的には1944年にPryceらが大循

環系からの異常動脈を持つ肺組織に着目し

て肺分画症の概念を提唱し、1977年には

Stockerらが病理組織学的に嚢胞壁の腺腫

様組織所見に着目して先天性嚢胞性腺腫様

奇形（Congenital Cystic Adenomatoid 

Malfor- mation; CCAM）の概念を提唱して

いる。このほか気管支閉鎖症など、いくつ

かの異なる疾患概念が包含されている。今

日では、特に発生学的な背景を中心に先天

性嚢胞性肺疾患を分類する考え方が支持さ

れ、CCAMも腺腫様の外観は腫瘍性のもので

はなくpseudo- glandular stageにおける肺

発生の停止の結果であるとする考え方が有

力である。これを受けてStockerはCCAMを新

たなCongenital Pumonary Airway 

Malformation (CPAM) というに概念で整理

し直し、中枢気道から末梢気道にいたるい

ずれのレベルで肺・気道の発生の異常が起

こるかにより病型が別れると提唱した。先

天性嚢胞性肺疾患の分類は、従来、臨床的、

組織学的、あるいは発生学的な観点より諸

種の分類が提唱されて未確立であったが、

本研究班ではStockerらの新分類と同じ発

生学的な視点から研究班独自の分類を提唱

した（資料３−１）。 

 先天性嚢胞性肺疾患の一部の症例は出生

前から極めて重篤な病態を呈し、胎児水腫

から子宮内死亡の経過を取る症例や、出生

直後に重篤な呼吸不全を呈する症例が見ら

れる。出生前診断技術の進歩と普及により

先天性嚢胞性肺疾患は胎生期からの診断が

可能となったが、本邦におけるこうしたハ

イリスク症例の頻度や、リスクの予測因子

は未確立である。米国の一部の施設では子

宮内胎児死亡の危険が高い可能性のある症

例に対する胎児手術も治療の選択肢になっ

ているが、医療体制や社会背景の異なる本

邦において嚢胞性肺疾患に対する出生前治

療を行うためには、リスクの予測因子を明

らかにし、重症度分類を確立する必要があ

る。現在でも救命できない最重症例の症例

に対して、胎児治療に期待がかけられてい

ることを考えれば、胎児治療の適応や、目

標とする治療成績を明らかにすることが必

要不可欠である。 

 一方で、多くの症例は出生時に無症状で

あるが、こうした症例の、至適な治療方針

や手術時期、遠隔期の管理に関しても、同

様に未確立の問題が多い。このため本研究

班では周産期から学童期、さらに成人移行

期に至る先天性嚢胞性肺疾患の診療ガイド

ライン作成を目標とした。昨年度は混乱し

ている先天性嚢胞性肺疾患の定義や、分類

の確立を目指し、致死率の高い出生前診断

例を中心に重症度分類を策定した。平行し

て、ガイドライン策定の根拠となるべき、

本邦における先天性嚢胞性肺疾患の全国調

査を行い、調査結果の解析を昨年度に進め

た。続く今年度は、全国調査の結果の追加

解析を進めて、出生時無症状の症例におけ

る先天性嚢胞性肺疾患の自然史を明らかに

し、生後治療の方向性を明らかにしてゆく

ことを研究目的の一つの大きな柱とした。 

 これと併せて、今年度は具体的なガイド

ライン作成作業を進めることをもう一つの
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大きな研究班の目的とした。ガイドライン

策定にあたってはMINDSの2014年版のガイ

ドライン作成マニュアルに沿った作業手順

を踏むこととし、昨年度に策定されたクリ

ニカル・クエッション案を基に、作成作業

を進め、システマティック・レビューの開

始まで進捗させることを本年度の目標とし

た。その過程において、これまでに本研究

班で行われて来た調査の結果を、後方視的

ではあるが全国規模の世界的にも大きなシ

リーズでの観察研究結果としてエビデンス

に組み込んでゆくことを目指した。 

 

 

Ｂ．研究方法 

1．先天性嚢胞性疾患症例の全国調査集計 

(1) 2002年1月1日〜2012年12月31日に出生

し、嚢胞性肺疾患と出生前診断された症例

（在胎22週以降の子宮内死亡例は含める） 

(2) 1992年1月1日〜2012年12月31日に出生

した症例のうち、生後に嚢胞性肺疾患と診

断された症例 

を対象として全国の小児外科施設に対して

調査票の送付、記入の形式で調査が行われ

た。これは本邦において本疾患に対する出

生前診断の概念、技術が普及、均てん化さ

れた過去10年の出生前診断例と、生後治療

例の長期経過に関する情報の収集を意図し

た対象の設定である。 

 一次調査は平成２５年度研究班で完了し、

代表研究者、分担研究者の所属、関連する

７施設および一次調査で治療症例の顕著に

大きい3施設を加えた１０施設を嚢胞性肺

疾患治療の拠点的施設と位置づけ、これら

の施設を対象にしたより詳細な二次調査が

平成２６年度研究班で行われた。二次調査

対象施設は以下の通りである。 

 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 

 さらに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、肺低形成

研究班の中の中央病理診断ならびに病理学

的検討を行った。 

 プライマリ・アウトカムは、出生前診断

例の生後30日における生存とした。また、

セカンダリ・アウトカムとして、手術後の

合併症、呼吸管理状態を設定した。ＣＲＦ

回収は平成２６年度研究班でほぼ完了し、

平成２７年度はＣＲＦのデータクリーニン

グと追加解析が行われた。 

 これら拠点的施設の症例に関する詳細調

査票は匿名化して記入され、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（JCRAC）データセンターへ送

付された。同データセンターでは臨床情報

のデータベース化ならびにデータの安全な

保管を行ない、追加の集計と解析をおこな

った。 

 特に、肺病変体積と頭囲の比率をCCAM 

Volume Ratio (CVR)に準じて計算して、仮

にこれをLesion Volume Index（VI）と呼ぶ

こととした。VIは初回超音波検査の際と妊

娠30週前後の妊娠後期と２回検査されてい
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るのでその値を調査し、生後30日における

転帰や他の因子との相関を分析した。平均

値の差の検定は母数が異なり分散が同様の

２標本の両側Student-t検定を行なった。 

今年度の解析として、新たに新生児期に

無症状であった症例のその後の経過に焦点

をあてて、年齢による有症状例の累積頻度

を分析した。また、手術後の肺完成年齢近

くまでの呼吸機能検査の値を集計し、出生

前診断例と生後診断例の間で完成された肺

機能に差があるかを統計解析した。 

 

２．ガイドライン策定作業 

 上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策定の作

業を継続した。 

１） 先天性嚢胞性肺疾患の分類試案検討 

平成２６年度に疾患の定義と分類試案が策

定されたが、平成２７年度も病理、放射線診

断などの視点も交えて、発生学的な観点から

の分類を主眼にして、分類試案の検討を継続

した。 

２） クリニカル・クエッションの策定 

 本研究班では、MINDS2014年版のマニュア

ルに準拠してガイドライン作成作業を進め

ており、平成２６年度に策定されたクリニカ

ルクエッション試案をbrash upして、ＰＩＣ

Ｏ形式のクリニカルクエッション完成を目

指した。 

３）文献検索とシステマティック・レビュー 

 クリニカルクエッションに基づいた文献

検索を行い、システマティックレビューを開

始した。 

 

 

 

Ｃ．研究結果 

1．先天性嚢胞性疾患症例の全国調査結果解

析 

(1) 対象症例 

 一次調査において全国で同定された先天

性嚢胞性肺疾患症例は合計 874 例で、うち

出生前診断例 375 例、生後診断例 499 例で

あった。 

続く二次調査では、データ回収終了時ま

でに拠点的10施設より適格例として428例

の二次調査結果がデータベース化された。

428 例中、出生前診断症例は 194 例、生後

診断例は 234 例あり、生後診断例のうち出

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。 

 2002 年から 10 年間の出生前診断症例で

解析適格症例は 194 例あった。性別は 1.13

：1 で男児が若干多かった。一方で生後診

断例 234 例の男女比は概ね同様であった。

出生全診断例の在胎週数は 26～41 週、中央

値 38 週、出生時体重は 818～4300g、中央

値 2965g で、出生時身長は 30.0～54.0cm、

中央値 48.8cm であった。生後診断例では在

胎週数 26-43 週（中央値 38 週）、出生体重

472-4266g（中央値 2956g）、出生時身長 29.4

−52.5cm（中央血 48.0cm）で、出生全診断

例と有意な違いは見られなかった。 

(2) 周産期データの集計 

 新生児症例 243 例で再集計したところ、

APGAR（5 分）は 9-10 点が 68.0%, 8 点が 

17.0%, 7 点が 5.4%, 5-6 点が 4.1%, 1-4

点が 5.4%であり、12.4%の症例は気管内挿

管を要した。プライマリーアウトカムであ

る生後 30 日の状態は、67.9%が無症状で退

院していたが、26.3%は入院を要しており、

2.9%は地域病院へ転院していた。新生児症
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例の 13.6%は呼吸器の治療を要しており、

特に 7.4%は人工呼吸管理を要していた。 

生後 30 日死亡は 3.3%であった。対象症

例全体で死亡例は 14 例（3.3%）あり、ほと

んどは新生児期から乳児期早期に亡くなっ

ていた。9 例が原疾患による肺低形成で亡

くなっていたが、そのほか嚢胞拡大、肺高

血圧、病変からの出血などが死亡原因にな

っていた。 

これらの最終解析結果を昨年度の解析結

果などと突き合わせると、出生前診断症例

もしくは新生児症例の 10〜15%が重篤な呼

吸障害のリスクが負うものと推計された。 

(3) 新生児無症状例の自然史 

出生時に無症状であり、新生児以降の経

過に関する情報が得られた症例のうち

33.6%は生後 1 年以内に呼吸器症状を発症

していた。そのほとんどが下気道の感染で

あった。その後、1 歳以降 2 歳未満で発症

した症例は 22.1%であった。呼吸器症状の

累積発症率は生後 2歳まで急速に上昇し、3

歳時では 74.3%に達した。就学年齢である 6

歳以降の発症例は 7.1%のみにとどまった

（図１）。 

(4) 肺機能測定値の解析 

肺手術後で 6 歳以降の遠隔期における呼

吸機能検査のデータが得られた症例は 22

例あった。予測肺活量に対する実測肺活量

の比をとったパーセント VC は、年齢とと

もに漸増し、7 歳を超えて肺完成期に近づ

くと概ね 90%に達していた。出生前診断例

で肺完成期に達している症例はまだ少ない

ため、3 例の術後遠隔期データしか得られ

ていないが、これらの症例では 7 歳より前

により高いパーセントＶＣの値が得られて

いた。試みに少ない症例数で検定しても、

出生前診断例は生後診断例よりも有意に高

いパーセントＶＣ値を示した。(98.3± 

11.9 % vs. 81.7±9.7 %, P<0.0222)（図２）。

一方閉塞性換気障害の指標である FEV1/FVC

の測定結果は、出生前診断例と生後診断例

で 6 歳以降の平均値に有意差はみられなか

った(出生前診断例 87.3±13.7 vs. 生後診

断例 84.2±8.3, P>0.34) (図３)。 

(5) 病理 

中央病理診断による見直しを進めている

時点ではあるが、切除肺の病理診断をみる

と 、 congenital cystic adenomatoid 

malformation (CCAM) が 164 例、肺葉内肺

分画症が 63 例、肺葉外肺分画症が 39 例

、気管支閉鎖症が 66 例、気管支原生嚢胞が

15、肺葉性肺気腫が 9例、Bulla/bleb が 2 

例、その他の診断名のついた症例が 21 例

あった。 

病理組織学的な再検討では、従来 CCAM 

Ⅱ型とされた症例の多くは気管支閉鎖症に

おける粘液貯留嚢胞の特徴を備えているこ

とが指摘された。 

(6) 手術の選択 

 今年度はガイドライン作成に関連して手

術後遠隔期の情報が重点的に解析された。  

 全対象例 428 例中で手術が完了していた

症例は 409 例あった。手術適応は入院治療

を要する呼吸器症状が 34.8%、呼吸器感染

症状が 29.8%、嚢胞拡大が 5.1%、治療レベ

ル以下の頻呼吸が 1.3%で、empiric な予防

的手術適応が 22.1%であった。  

手術術式は一肺葉切除が 71.4%と圧倒的

多数を占め、複数肺葉切除はわずか 3.2%、

区域切除も 7.8%にとどまった。肺全摘術は

3.2%で行われていた。そのほか楔状切除、

嚢胞切除、開窓手術、気管支結紮などの術
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式は合わせて 14.4%の症例で選択されてい

た。 

(7) 手術後遠隔期の合併症 

手術後 5 年以上を経過した遠隔期におけ

る合併症の記載は 40 件みられ、遠隔期にな

って顕性化した胸郭変形が 30 件とその大

半を占めたほか、嚢胞遺残が 4 例、その他

6 例であった。しかしながらこの全国調査

の中で発がん症例はみられなかった。 

 

２．ガイドライン策定作業 

上記のような今年度の追加解析の結果も

含めた全国調査の解析結果を勘案して、先天

性嚢胞性肺疾患に対する診療ガイドライン

策定の作業を進めた。 

1) 分類試案の検討 （資料３−１） 

 先天性嚢胞性肺疾患の定義からして、気管

支閉鎖症を本症の範疇に含めるか否かが検

討された。気管支閉鎖症は肺実質の疾患では

なく気管支に病変の首座があり、気管支閉鎖

の原因の一つは肺動脈分枝異常であること

から、先天性嚢胞性肺疾患とすべきでないと

提唱する研究者もあり、本研究班でもこれに

対して議論された。今日ではＣＣＡＭは、気

道のどの部位で発生障害が起こるかに分類

の根幹を変更してcongenital pulmonary 

airway malformation (CPAM) と再定義されて

いる。本研究班の病理学的な見直しではCPAM 

2型と気管支閉鎖症の嚢胞の組織所見に強い

類似性がみられることなどから、現時点では

気管支閉鎖症は削除せずに分類案に留めた。 

 さらに肺分画症や気管支閉鎖症の肺実質

病変部にみられる腺腫様の所見については、

従来はCCAMとのhybrid病変とする考え方が

主流であったが、これらは原疾患による二次

的な変化として、分類の2項目に跨るとする

考え方を排除することを再確認した。これに

より先天性嚢胞性肺疾患の分類は、各項目が

非排他的で境界領域の症例が多くなる以前

の分類を概念的に大きく改定した結果にな

った。こうした新概念の妥当性に関してはさ

らに検討を続ける必要がある。 

2) クリニカル・クエッションの完成（資料３

−２） 

 昨年度の研究班で洗い出されたクリニカ

ルクエッション案について、小児外科、小

児放射線科、小児呼吸器病理の観点で検討

を加え、MINDSの2014年版ガイドライン作成

手順に沿って、Patient, Intervention 

/Comparison, Outcome （PICO）の項目を定

めて、クリニカルクエッションを完成した。

本症の分類を含めた総論と、診断、治療、

合併症の4部構成とし、診断４、治療３、合

併症２の合計9個のクリニカルクエッショ

ンを作成した。さらに一部ではI/C項目に関

していくつかのキーワード毎にシステマテ

ィックレビューを行うこととした。ガイド

ライン策定の際にこれらを統括して推奨文

を作成する方針を決めた。 

3) 文献検索・システマティックレビュー 

 本年度完成したクリニカルクエッション

に基づいて、研究班全体で調整をとりつつ

先天性嚢胞性肺疾患に関する文献検索を開

始した。いくつかのクエッションに対する

文献検索が完了し、報告書作成の時点で完

了した検索結果に関しては本年度の作業実

績として資料３−３に加えた。 

 システマティックレビューの作業は次年

度前半に予定される。 
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Ｄ．考察  

 本年度は、昨年度までに収集の完了した全

国調査の結果について、ガイドライン策定に

むけて追加解析を行い、平行してガイドライ

ン作成作業を進めた。 

 本年度の追加解析は、新生児期無症状例の

自然経過と治療、晩期の合併症に関する情報

の収集に主眼を置いた。これらはガイドライ

ンのクリニカルクエッションでも重要な位

置を占める問題点である。本症における大き

なシリーズでの検討報告は多くない。特に前

方視的な検討の報告はほとんどみられず、文

献検索においても強いエビデンスのある報

告は発見できない可能性が高い。本研究班の

調査は、後方視的ではあるが、日本小児呼吸

器外科研究会という全国的な組織を中心に

行われた全国調査で、その結果はエビデンス

として貴重であるものと考えた。 

 追加解析の結果、従来の考え方と異なり、

興味あるデータが得られた。一つは新生児期

無症状の症例の、その後の自然経過である。

出生前診断が普及する以前の先天性嚢胞性

肺疾患は反復する肺炎などの呼吸器感染症

状で3歳以降に診断されるものがほとんどで

あった。このため、新生児期無症状の症例中

CCAMを除けば、肺分画症などで肺感染症状が

初発するのは、空気の側副径路が出来る3歳

以降であろうと考えられていた。しかしなが

ら、今回の検討では累積発症率は生後2年の

間にもどんどん上昇し、3 歳の時点では 75%

近くに達する。これより、新生児期無症状の

症例においても、至適な手術のタイミングは

生後1歳前後が望ましいと考えられる。 

 肺の完成に近い遠隔期の呼吸機能検査の

データはこれを裏付ける。出生前診断され、

呼吸器感染の既往のない間に手術をされた 3

症例では、成長後のパーセントＶＣが生後診

断例よりも有意に高い値を示した。これは、

肺感染による肺の損傷前の早期手術を支持

するデータであると思われる。 

 もう一つの重要なデータは、一次調査から

すると874例の症例を集めた中で、少なくと

も小児外科施設側に発がんの情報が全く入

っていないことである。発がん例は成人呼吸

器外科で治療されると考えられるが、その際

に初回肺手術の情報は重要であり、小児外科

への照会があると考えるほうが自然である。

にもかかわらず発がん症例が同定されてい

ないことは、従来の指摘とは異なり、嚢胞性

肺疾患からの発がんの頻度は極めて低いこ

とを示唆するものと考えられる。 

 晩期合併症の中で嚢胞の遺残は重要な問

題のひとつであるが、副数肺葉が罹患してい

る場合の初回手術術式の選択において、病変

のある肺葉を残す術式を選択してよいかど

うかは重要な問題になる。特に右肺の場合、

肺全摘後症候群は障害性の大きな問題で、可

及的に避けなければならない。従来の概念で

あれば、将来的な呼吸障害があっても発がん

母体となる肺は全て切除するという選択肢

の妥当性が高いが、発がんの頻度が非常に低

いものであれば、一旦は呼吸機能温存を主眼

にした部分切除を行い、成長を待つ選択肢も

妥当性を帯びてくる。 

 これら全国調査で得られたエビデンスと

合わせて、今年度、文献検索が開始された。

システマティックレビューの結果を踏まえ

て推奨文を完成するのは次年度の作業にな

る。 
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Ｅ．結論 

1) 昨期の研究に引き続いて、先天性嚢胞性

肺疾患症例の全国調査結果の追加解析

を、特にガイドライン作成時に問題とな

る新生児期無症状例の経過、晩期の肺機

能、手術後晩期の合併症などに重点をお

いて行った。 

2) 発生学的背景を軸に、気管支閉鎖症を敢

えて包含した疾患分類試案につき多領

域の視点からの検討を継続した。 

3) 新生児期無症状の症例でも生後１～２

歳までの早い段階で肺感染などを発症

する症例数が急速に増え、累積発症率は

3歳時点で約 75%にのぼった。 

4) 肺感染の既往なく手術された出生前診

断例では、より早い年齢で生後診断例よ

りも有意に高いパーセントＶＣの値が

得られた。 

5) これまでの調査で嚢胞性肺疾患からの

発がん症例は同定されていない。その他、

手術後晩期の問題として、胸郭変形と遺

残嚢胞の問題があげられた。 

6) MINDS2014 年版のガイドライン作成マニ

ュアルに沿って、ガイドライン作成作業

が進められた。今年度は PICO も含めた

クリニカルクエッションが完成された。 

7) クリニカルクエッションに沿って、文献

検索作業が開始され、進行中である。次

年度はシステマティックレビューと推

奨文作成作業が行われる予定である。 

 

 

Ｆ．研究発表 

1.論文発表 

1) Tatsuo Kuroda, Eiji Nishijima, Kosaku 

Maeda, Yasushi Fuchimoto, Seiichi 

Hirobe, Yuko Tazuke, Toshihiko 

Watanabe, Noriaki Usui: Clinical 

features of congenital cystic lung 

diseases; a report on a nationwide 

multicenter study in Japan. European 

J Pediatr Surg 26:91-95, 2016 

 

2.学会発表 

１）Tatsuo Kuroda, Eiji Nishijima, Kosaku 

Maeda, Yasushi Fuchimoto, Yuko Tazuke, 

Seiichi Hirobe, Kumiko Nozawa, 

Kentaro Matsuoka, Noriaki Usui: 

Clinical features of congenital 

cystic lung diseases; a report of a 

nationwide multicenter study in 

Japan; European Pediatric Surgeons 

Association  2015 annual meeting 

（Ljubljana, Slovenia、2015 年 6月）

にて発表 

 

 

Ｈ．知的財産の出願・登録状況 
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資料３−１ 

-------------

1．気管支閉塞

・気管支

・気管支

・外因性

・乳児肺

2．先天性肺気

・Type 

・Type 

・Type 

・Type 

・Type 

3．肺分画症群

・肺葉内

・肺葉外

4．前腸重複嚢

・気管支

・腸管重
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5. その他 

・先天

-------------

表．  先
-------------

群(Bronchial o

支閉鎖症 (Cong

支狭窄症 (Bron

性気管支狭窄(

肺葉性肺気腫(

道奇形*4(Con

 0(Acinar Dysp

 I (CCAM T

 II(CCAM Typ

 III(CCAM Typ

 IV(Peripheral 

(Bronchopulmo

内肺分画症 (In

外肺分画症 (Ex

・前腸由来管

・前腸由来管

胞群(Foregut 

支原性嚢腫(Br

重複嚢腫(Ente

腸管嚢腫(Neur

由来嚢腫(Fore
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先天性嚢胞性
------------

obstruction) 

genital Bronch
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分類試案 
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資料３

嚢胞性肺疾患クリニカル

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

３−２  

嚢胞性肺疾患クリニカル

１．嚢胞

 
２．診断

 １）出

   P
   I
   O
    
 ２）病

   P
   I
   O
 
 ３）生

   P
   I
   O
 
 ４）血

   P
   I
   O

嚢胞性肺疾患クリニカル・クエッション

胞性肺疾患に

断 
出生前診断に

P：嚢胞性肺

I/C：胎児 M
O：生存率 

 
病変容積指標

P：嚢胞性肺

I/C：病変容

O：周産期死

生後診断に

P：嚢胞性肺

I/C：胸部 C
O：診断率 

血管造影は推

P：嚢胞性肺

I/C：血管造

O：診断率 

クエッション 
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資料３

システマティックレビュー
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