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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全国調査の臨床情報データベース解析結

果に基づいて、同疾患に対する診療ガイドラインを作成することを目的とする。今年度は、これ

までに完成したガイドラインの SCOPE に沿って文献検索、システマティック・レビューを行い、

主要なクリニカル・クエッションに対するガイドラインを作成することを目標とした。 

【研究方法】ガイドラインはMINDS 2014 年版ガイドライン作成マニュアルに沿って作成さ

れた。今年度は、昨期までに策定されたガイドラインのSCOPEで上げられた10題のクリニ

カル・クエッションに対する文献検索を完了し、文献のスクリーニング及びシステマティ

ック・レビューを行なった。その結果を踏まえて、10題のクリニカル・クエッションのう

ち、主要な問題に関する最も優先度の高いクリニカル・クエッションを選択した。それら

のクリニカル・クエッションに対して、システマティック・レビューの結果と昨期までの

研究班の解析結果、分類試案などを踏まえて診療ガイドラインを作成した。 

【研究結果】SCOPE中の10題のクリニカル・クエッションに対するシステマティック・レ

ビュー結果がまとめられた。ガイドライン作成委員会において、検索文献のエビデンス

レベルや臨床的な重要性を考慮して、SCOPE で上げられた 10 題のクリニカル・クエッ

ションから嚢胞性肺疾患の定義、診断、外科治療に関する4つのクリニカル・クエッショ

ンが選択され、これらに対するガイドラインが作成された。このうち1つのクエッション

に関しては弱いエビデンスレベルの論文のみで文献検索からは一定の結論が示唆されない

ため、ガイドライン委員会での討議を経て、その旨を明記して「推奨なし」と記載するこ

ととした。嚢胞性肺疾患の分類に関しては、総説の形でガイドラインを記載する事とした

。その他のクリニカル・クエッションに関しては、推奨文、解説文が策定された。 

【結論】嚢胞性肺疾患に関して MINDS 2014 年版のガイドライン作成マニュアルに沿って、

主要な 4 題のクリニカル・クエッションに対するガイドラインが完成された。さらに残る問題に関

しても文献の検索・評価の作業を追加し、推奨文作成作業を継続予定である。 
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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

呼吸器疾患であり、本研究班では一昨年度

の研究で先天性嚢胞性肺疾患を「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」と定義した。

先天性嚢胞性肺疾患にはいくつかの異な

る疾患概念が包含されている。歴史的には

1944年にPryceらは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細胞に着目し

てCongenital Cystic Adenomatoid 

Malformation (CCAM, 先天性嚢胞性腺腫様

奇形)の概念を提唱している。このほか近

年では気管支閉鎖症も先天性嚢胞性肺疾

患に含めるとする考えが多い。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て

いる。これを受けてStockerはCCAMを新た

にCongenital Pumonary Airway 

Malformation (CPAM、先天性肺気道奇形) 

という概念で再定義し、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分か

れることを提唱した。そこで本研究班にお

いても同様の視点から、従来臨床的、組織

学的、あるいは発生学的な観点からの分類

が混在して未確立であった先天性嚢胞性

肺疾患に対して、新分類を提唱した。 

 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。 

 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、本邦全国調査結

果解析などこれまでの研究成果を踏まえて、

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

ンを作成することを目標とした。 

昨年度にガイドラインのSCOPEが策定さ

れ、嚢胞性肺疾患の定義・分類ならびに診

断、治療、合併症にわけて10題のクリニカ

ル・クエッション案が作成された。今年度

はこれらクリニカル・クエッションのPICO

に従って文献検索を完了し、システマティ

ック・レビューを行って、ガイドラインを

策定することを目標とした。ガイドライン

には、これまでに本研究班で策定された嚢

胞性肺疾患の分類試案や、研究班の全国調

査の解析結果をエビデンスに組み込んでゆ

くようにした。 
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Ｂ．研究方法 

1．文献検索とシステマティック・レビュ

ー 

 昨年度に研究班で作成したSCOPEの10題

のクリニカル・クエッションのPICO項目に

沿って、研究班全体で統一的に同じ要領で

ロジックを設定して文献検索を行なった。

システマティック・レビューは、レビュー

チームをクリニカル・クエッション別に、

ガイドライン作成者とは独立して組織し、

システマティック・レビューの結果をまと

めてガイドライン作成者に表示するよう

にした。 

 

２．ガイドライン作成 

1） ガイドライン作成委員会の設置 

 本研究班の分担研究者をガイドライン作

成者とし、ガイドライン作成者による多領域

をカバーしたガイドライン作成委員会を組織し

た。同委員会には小児外科医、小児放射線診

断医、小児呼吸器病理医が含まれ、ここでシ

ステマティック・レビューの結果を検討し、

具体的なガイドライン作成の舵取りを行な

う様にした。 

2） クリニカル・クエッションの選択 

 症例の希少性から、エビデンスのレベルや

直接性の脆弱性からガイドライン作成の根

拠となるべき文献の乏しいクリニカル・クエ

ッションもあることが判明した。そこでガイ

ドライン委員会では10題のクリニカル・クエ

ッションに対して、臨床的な重要性も勘案し

て、ガイドライン作成の優先度を再評価し、

優先度の高いクエッションよりガイドライ

ンを作成してゆく方法をとった。 

3） ガイドラインにおける推奨度とエビデン

スレベルの決定 

 上記のガイドライン委員会において、今回

作成したガイドラインの推奨度ならびにエ

ビデンスレベルを討議して決定した。意見が

分かれた場合の決定はデルファイ法とし、8

割を越える委員が賛成したものを採択する

こととした。実際には、委員の数が多くない

ため、最高２度のデルファイ法により全員一

致で推奨度とエビデンスレベルが決定され

た。 

4） ガイドラインの作成 

 ガイドラインの策定にあたっては、MINDS 

2014年版のガイドライン作成マニュアルの

手順に従った。 

 推奨度は 

「することを強く推奨する」、「弱く推奨する」、 

「しないことを強く推奨する」、「弱く推奨する」 

と分けた。 

 またエビデンスレベルは大きな症例数の

前向きのrandomized controlled trialなど

の報告があり、最もエビデンスの強い「A」

から、症例報告程度しか見られず最もエビデ

ンスレベルの低い「D」までマニュアルの定

義に沿った４段階で記述した。 

 

 

Ｃ．研究結果 

1．文献検索とシステマティック・レビュ

ー 

 文献検索は英文雑誌は Pubmed、邦文雑

誌が医学中央雑誌を中心的に行なわれた。

以下にクリニカル・クエッション（CQ）別

に第一次の検索文献数を上げる。 

 CQ１：英文114編 

 CQ２：英文45編+和文91編 

 CQ３：英文141編+和文 64編 

 CQ４： CQ2と文献重複  
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     直接性の高い文献なし 

 CQ５：英文112編 

 CQ６：英文103編件 

 CQ７：英文25編+和文27編 

 CQ８：英文47編+和文111編 

 CQ９：英文32編 

 CQ10：英文12編 

これらの文献に対してシステマティック

・レビューチームが、直接性の高さなどを

評価してスクリーニングを行い、第二次検

索結果を確定した。検索・選択された文献

の詳細な査読を行ない、レビューのまとめ

を作成した。 

2．ガイドラインの作成 

1）クリニカル・クエッションの選択とガ

イドラインの概略決定 

 システマティック・レビューの結果から

直接性の高い文献の乏しいものや臨床的

な重要性を勘案して、今年度は以下の４つ

のクリニカル・クエッションを最も優先度

の高いものと位置づけて、 

 CQ１：嚢胞性肺疾患にはどのようなもの

が含まれるか 

 CQ２：出生前診断にMRI検査は有用か 

 CQ６：乳児期の手術は有用か 

 CQ７：区域切除は有用か 

の４題のクリニカル・クエッションが選択

された。これらに対するガイドラインの作

成にあたり、ガイドライン作成委員会にお

いて記述の形式などが検討され、ガイドラ

インの概略が決定された。 

 今回の優先度順位付けから漏れた残る

６つのクリニカル・クエッションには、胎

児に対する出生前治療など倫理的にも臨

床的にも未解決の問題と関係するものが

含まれ、為にこれら６つのクエッションに

関しては、意見の異なる報告、直接性の脆

弱な報告などが多く見られた。従って、よ

り時間をかけたエビデンスの吟味が必要

と思われ、場合によって文献再検索も必要

との観点から、今後の作業課題と位置づけ

られた。 

2）推奨度とエビデンスレベルの決定 

CQ１：嚢胞性肺疾患にはどのようなものが

含まれるか 

→ CQ１についてはクエッションーアン

サー型のガイドライン文ではなく、広域の

文献検索とそのシステマティック・レビュ

ーに基づいた総説の形でまとめることと

した。 

 

CQ２：出生前診断にMRI 検査は有用か 

 一次検索文献をさらに 38 編までスクリ

ーニングし、最終的に 10 編が査読された。

MRIの診断力に対する強いエビデンスの報

告は殆ど見られないが、有害事象の報告も

無かった。これより一般的に情報量の多い

ことが患者の非特異的な利益に繋がると

する考えから、推奨は「行なう事を弱く推

奨する」とし、エビデンスレベルは「C」

とした。 

 

CQ６：乳児期の手術は有用か 

 英国の King’s College より 17 施設の

1071 例に関するメタアナリシスの報告が

あり、乳児期手術を推奨する結論になって

いた。一方で乳児期手術を不要とする報告

も見られたが、乳児期手術の有害事象に関

しては症例報告レベルのものが数編見ら

れるのみで、上記のメタアナリシスと同等

の強さのエビデンスレベルの報告は見ら

れなかった。これより推奨度レベルは「行
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なう事を弱く推奨する」とし、エビデンス

レベルはメタアナリシスを認めて「B」と

した。 

 

CQ７：区域切除は有用か 

 このクリニカル・クエッションは文献検

索で直接性のある報告が殆ど見られない

事が判明していたが、小児外科臨床の中で

臨床的重要性が非常に高いとするガイド

ライン作成委員会の判断で、今回、最優先

に位置づけられ、ガイドラインが作成され

た。 

 文献検索では後方視的観察研究、症例報

告など 6 編のみが最終的に査読対象とさ

れた。この中では区域切除を推奨する論文

が3編、区域切除後の嚢胞再発や合併症を

報告して区域切除を推奨しないとする論

文が3編であった。前向き研究やメタアナ

リシスなどのエビデンスレベルの高い文

献は見られなかった。このレビュー結果を

うけてガイドライン作成委員会で２回デ

ルファイ法により推奨度決定を試みた結

果、全員一致でこのクリニカル・クエッシ

ョンに対しては「推奨なし」とすることを

決めた。またエビデンスレベルは最も低い

「D」とされた。 

3）ガイドラインの作成 

 CQ１について、章末に添付する様に、昨

年度までに研究班で作成した新分類案を

踏襲して、まず嚢胞性肺疾患を先天性、後

天性に分けた後、先天性嚢胞性肺疾患には

発生学的背景により気管支閉鎖群、先天性

肺気道奇形（CPAM）、肺分画症、前腸重複

嚢胞群の４群をおいた。さらに昨年の新分

類案にシステマティック・レビューの結果

を加えて、リンパ管拡張/リンパ管奇形と

上記のいずれにも属さない分類不能群の

２群を追加した。 

 ガイドラインではこの分類に沿って、解

説文と文献をあげた。 

 以下の CQ２、６、７については、それ

ぞれの推奨文に解説とガイドライン作成

の経緯、文献を付けて、同じ書式でガイド

ラインを完成した。これらをガイドライン

委員会全体で査読・校正し、４つのクリニ

カル・クエッションに対するガイドライン

を完成した。 

 

 

Ｄ．考察  

 本年度は、昨年度までの調査結果解析、

嚢胞性肺疾患の新分類案策定に続いて、研

究班の最終目標であるガイドライン作成

に着手した。ガイドラインの作成に当って

は、悉皆的な文献検索とともに、本研究班

で行なって来た本邦の全国調査の解析結

果をも重視し、エビデンスとして利用する

ようにした。本邦の全国調査結果は後方視

的な研究結果ではあるが、極めて直接性の

強い全国調査であり、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

ンスレベルは高く評価しうるものと考え

られる。 

 一方において悉皆的かつ系統的な文献

検索を行ない、システマティック・レビュ

ーを行なった結果、昨期までにSCOPEとし

て完成した中の 10 題のクリニカル・クエ

ッションのうち、ガイドライン作成の難し

いものが含まれる事が明らかになってき

た。この中には出生前治療など本邦でも世

界的にも未解決な問題に関係する事項も

含まれ、また症例の希少性、特殊性から直
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接性の強い文献が得られない問題も含ま

れた。10 題のクリニカル・クエッション

には、その他にもSCOPE作成時点で臨床的

に重要な問題で、この研究班で是非、検討

したい問題も含まれた。こうした背景を勘

案し、クリニカル・クエッションに優先度

をつけて、今年度は最も優先度の高いとさ

れた４つのクリニカル・クエッションを選

択し、これらに限定してガイドラインを作

成する方針を、ガイドライン委員会で決定

した。 

 ガイドラインの詳細に関しては前項で

も述べ、また、章末に添付資料として普及

版のガイドラインを添付する。（資料３-

１） 

 今回のガイドラインで、先ず先天性嚢胞

性肺疾患の分類が示されたことには大き

な意義があると思われる。これは本研究班

で構築してきた発生学的背景に基づいた

新分類案を基本的に踏襲したものであり、

従来は複数の背景に寄る分類でカテゴリ

ーの重複が多く有用性の低かった先天性

嚢胞性肺疾患の分類を整理し、発生学的に

切り分け得たものと考える。これまで生後

に無症状であった症例への手術時期とし

て、ガイドラインではっきり乳児期の手術

の推奨が銘記されたことも画期的事項と

思われる。弱い推奨ではあるが、エビデン

スレベルは高く、臨床に与える影響は大き

いと思われる。一方で区域切除に対する評

価は非常に重要な問題と位置づけられて

いたが、悉皆的な文献検索にもかかわらず

十分なエビデンスが得られなかった。これ

は胸腔鏡下肺手術の普及により、特に小児

では系統的、解剖学的な区域切除が行なわ

れたのか、自動吻合期を用いた楔状切除に

近い手術が行なわれたのか、詳細な臨床情

報の解析が不可能な事も一因と思われる。

これに関してはガイドライン作成委員会

の総意として、敢えて「推奨なし」として

ガイドラインに記述する事を決定してい

る。 

 今後は、今回、積み残しとなった残る６

題のクリニカル・クエッションに対して、

より時間を掛けて慎重に文献の検討を行

い、ガイドラインの最終完成を目指す事が

課題と思われる。 

 

 

Ｅ．結論 

1） 昨期に完成された先天性嚢胞性肺疾

患診療ガイドラインの SCOPE に沿って、

今年度、 

 CQ１：嚢胞性肺疾患にはどのようなもの

が含まれるか 

 CQ２：出生前診断にMRI検査は有用か 

 CQ６：乳児期の手術は有用か 

 CQ７：区域切除は有用か 

の４つのクリニカル・クエッションを最も

優先度の高いクエッションと位置づけて、

MINDS 2014 年版の診療ガイドライン作成

マニュアルに沿った形でこれら４つのク

エッションに対するガイドラインを完成

した。 

2）残る６つのクリニカル・クエッション

に関しても、文献検索が完了した。しかし

ながらこれらには出生前診断など未解決

の問題に関係するものも含まれ、直接性が

脆弱であったり、意見の対立するものが多

く含まれ、時間をかけた慎重な検討は今後

の課題とされた。 
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Ｆ．研究発表 

 

1.論文発表 

1) Kuroda T, Nishijima E, Maeda K, 

Fuchimoto Y, Hirobe S, Tazuke Y, 

Watanabe T, Usui N : Perinatal 

features of congenital cystic lung 

diseases: results of a nationwide 

multicentric study in Japan.  

Japanese Study Group of Pediatric 

Chest Surgery.  Pediatr Surg Int. 

2016; 32(9): 827-31. 

 

2.学会発表 

1) 黒田達夫, 西島栄治, 前田貢作, 渕本

康史, 田附裕子, 広部誠一, 野澤久美子, 

松岡健太郎, 臼井規朗：出生前診断され

た嚢胞性肺疾患症例の予後予測につい

て;全国調査集計  本小児外科学会雑

誌2016; 52(3): 540 (2016年5月 第52

回日本小児外科学会学術集会（福岡）で

発表) 

 

 

Ｇ．知的財産の出願・登録状況 

 なし 
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