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研究要旨 

 【研究目的】小児重症気道狭窄に関する本邦の臨床情報のデータベース化ならび

にその解析を行い、これに基づいて小児気道狭窄に対する診療ガイドラインを作成

する。今年度は、臨床情報の解析ならびにガイドラインの SCOPE、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】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

て作成することとした。今年度は、昨期までの研究班の解析結果、診断基準・重症

度分類などを踏まえてガイドラインの SCOPE で上げられたクリニカル・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一部のシステマティッ

ク・レビューを行なうこととした。 

【研究結果】SCOPE 中の 16 題のクリニカル・クエッションに対する文献検索が終

了した。検索文献の結果を一次スクリーニングしたのち、二次スクリーニングまで

を完了した。この結果からシステマティック・レビュー開始に向けてレビューチー

ムの策定を行った。この作業と平行して先天性気管狭窄症の第３次難病の指定作業

及び先天性声門下狭窄症の第４次難病指定への作業を行い、12 月末に追加認定を受

けることができた。 

【結論】全国調査結果の解析結果を踏まえて MINDS 2014 年度版ガイドライン作成

マニュアルに準拠してガイドライン作成作業を進めた。文献検索作業が終了し、次

年度はシステマティックレビューと推奨文作成を目指している。 
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Ａ．研究目的 

 小児の気道狭窄（咽頭狭窄、喉頭狭窄、

気管・気管支狭窄（含軟化症））は、いずれ

も先天的に生じた呼吸器の形成異常を主た

る病態とする難治性希少疾患である。乳児

期早期に死亡する最重症例がある一方で、

成人期まで生存するものの呼吸機能が低下

しているために、身体精神運動発達障害や

中枢神経障害に加えて、在宅での気管切開

や人工呼吸、経管栄養管理など様々な後遺

症を伴うことも稀ではない。 

本研究の目的は、かかる疾患に対して、学

会や研究会と連携しながら診療ガイドライ

ンを整備したうえで、長期的なフォローア

ップ体制を構築し、小児から成人への移行

期医療を推進し、難病拠点病院と連携し適

切な診療体制を構築することにある。 

 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

る気道狭窄症の診療ガイドラインを作成す

ることを目標とした。 

 

 

Ｂ．研究方法 

気道狭窄に関する診療ガイドラインの策定

作業 

 全国調査の解析結果を勘案して、気道狭

窄症に対する診療ガイドライン策定の作業

を進めた。 

 今年度はクリニカル・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

た診断基準や重症度分類に加えて、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。 

 ガイドラインの作成は MINDS の診療ガイ

ドライン作成の手引き 2014 に準拠して行

なった。完成したガイドラインを関係各学

会の承認、パブリックコメントも集めた上

で公開する事とした。 

 

1.診断基準及び重症度分類の策定（資料4−1） 

 小児気道狭窄症の定義からして、どこま

でを本症の範疇に含めるか否かが検討され

た。最終的に咽頭狭窄、喉頭狭窄、先天性

気管狭窄症、気管・気管支軟化症の 4 つの

カテゴリーにわけ、それぞれどのような疾

患が含まれるのかを検討した。すでに策定

した小児慢性特定診断基準に加えて、指定

難病にも対応できるよう重症度分類を作成

した。これらは関連学会の承認を得る事と

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
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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。 

 小児外科、小児耳鼻咽喉科、小児呼吸器

科の観点で検討を加え、MINDS の診療ガイ

ドライン作成の手引き 2014 に準拠して行

なっている。すなわち分担研究者を中心と

してガイドライン作成チームが編成され、

SCOPE：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診断、症状、治療法

と介入のタイミングの 4 部構成とし、各疾

患カテゴリー合計 16 個のクリニカル・クエ

ッションを作成した。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 

 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

つ小児気道狭窄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。 

 システマティック・レビューを行い、そ

の結果に沿ってガイドライン作成へと進む。

完成したガイドラインを関係各学会の承認、

パブリックコメントも集めた上で公開する

こととなる。 

 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。 

 

（倫理面への配慮） 

 本研究は「人を対象とする医学系研究に

関する倫理指針 」に則り、各施設の倫理委 

員会の承認を得て行われており、倫理面で

の問題はないものと考えられる。 

 

Ｃ．研究結果 

クリニカル・クエスッションと文献検索 

 本研究では４つの病態の検討が必要であ

るため、各疾患ごとに 4 つのクリニカル・

クエスションを選定した。 

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

CQ0 咽頭狭窄症の診断には何が有用か 

CQ02咽頭狭窄症の症状憎悪リスクファクタ

ーは何か 

CQ03 咽頭狭窄症に外科治療は有効か 

CQ04咽頭狭窄症に対する外科治療のタイミ

ングは 

CQ05 喉頭狭窄症の診断には何が有用か 

CQ06喉頭狭窄症の症状増悪リスクファクタ

ーは何か 

CQ07 喉頭狭窄症に外科治療は有効か 

CQ08喉頭狭窄症に対する外科治療のタイミ

ングは 

CQ09先天性気管狭窄症の診断には何が有用

か 

CQ10先天性気管狭窄症の症状憎悪リスクフ

ァクターは何か 

CQ11先天性気管狭窄症に外科治療は有効か 

CQ12先天性気管狭窄症に対する外科治療の

タイミングは 

CQ13 気管・気管支軟化症の診断には何が有

用か 

CQ14 気管・気管支軟化症の症状増悪リスク

ファクターは何か 
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CQ15 気管・気管支軟化症に外科治療は有効

か 

CQ16 気管・気管支軟化症に対する外科治療

のタイミングは 

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

 作成した SCOPE に基づき、日本図書館協

会の協力を得て文献検索が施行され、邦

文・英文その他の外国語論文約 2,000 件が

列挙された。システマティック・レビュー

チームにより列挙された論文の一次スクリ

ーニングの結果、約 300 の論文が残り、そ

れぞれの CQ に対してレビューを行ってい

る。 

 

これまでの実績 

a. 全国調査を行い小児気道狭窄患者の実

態を把握した。（平成 27年 4 月） 

b. 小児気道狭窄の診断基準を策定した（平

成 28年 7月）  

c. 小児気道狭窄の診断基準を学会で承認。

（平成 28年 7月） 

d.小児気道狭窄の重症度分類を策定した。 

達成済み（平成 28年 7月） 

改訂済み（平成 29年 11 月） 

e.小児気道狭窄の重症度分類を学会で承認。 

達成済み：（平成 28年 7月） 

改訂済み：（平成 29年 12 月） 

f．気道狭窄として指定難病に選択。 

達成済み：先天性気管狭窄症（平成 29年 4

月） 

達成済み：先天性声門下狭窄症（平成 29年

12 月 26 日現行の指定難病；先天性気管狭

窄症との統合） 

 

 

Ｄ．考 察 

 小児の重症気道狭窄に対して、本邦にお

ける実態調査を実施して科学的根拠の集

積・分析を試みた。 

 本年度は、昨年度までに収集の完了した

全国調査の結果を踏まえて、ガイドライン

作成作業を進めた。ガイドラインの作成に

当って、悉皆的な文献検索とともに、本研

究班で行なって来た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事と

した。 

 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、世界的にも類のない大きなシリーズで

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ている。 

 集計し得た533例の内訳は咽頭狭窄66例

（12.4％）、喉頭狭窄 231 例（43.3％）、気

管・気管支狭窄 83 例（15.6％）、気管・気

管支軟化症 153 例（28.7％）であった。性

差はいずれの疾患も同等であり、喉頭狭窄

を除く 3 疾患では先天性と考えられるもの

が 8 割を占めていた。喉頭狭窄には、いわ

ゆる低出生体重児での抜管困難症が多く含

まれるため、先天性と後天性の定義が難し

いことが判明した。 

 診断時期については乳児期が最も多く、

喉頭狭窄については抜管困難症が含まれる

ため、遅れる傾向にあった。診断方法は、

診断基準を内視鏡にて診断されたものを原

則としたため、これが最も多いが、それ以

外には CTによる診断が多かった。また、気

道狭窄症例は出生前診断されるものが少な

い（全体の 17.0％）ことも、今回の調査で

判明した。 

 出生時の所見からは低出生体重児の比率

が高いが、喉頭狭窄を除く 3 疾患では出生
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直後の気管内挿管の頻度はそれほど多くな

いことがわかった。また合併奇形の頻度は

極めて高く、すべての疾患群で半数以上に

合併していることが判明した。 

 診断時の症状としては、やはり呼吸困難、

頻呼吸、喘鳴が多く、外科治療を要する症

例で重篤な症状を呈することがわかった。 

 合併する機能障害では、どの疾患群でも

体重増加不良と精神発達障害を半数以上に

認めているが、てんかんや痙攣の頻度はそ

れほど多くないことが特徴的であった。 

 予後では、適切に治療されると、症状の

再発の頻度は少ない事が判明した。しかし

ながら、軽快率は気管・気管支狭窄を除い

て予想より低く、治療に長期間を要してい

ることが判明した。今回の調査期間中、半

数以上の症例で治療が継続中であること、

治療後の再入院の比率が高いことはこのこ

とを如実に示している。 

 これらの結果に基づいて、診断基準や重

症度分類を作成したうえで、診療ガイドラ

インを作成し、小児慢性特定疾病の指定や

難病の指定を通じて本症医療政策や社会保

障制度の充実に資することを目標とし小児

慢性特定疾病の指定が認められた。今年度

には先天性気管狭窄/先天性声門下狭窄症

に限定ではあるが難病の指定も認められた

（資料 4-1、資料 4-2、資料 4-3）。 

 これら全国調査で得られたエビデンスと

合わせて、文献検索が終了しスクリーニン

グまでが終了した。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。 

 

 

Ｅ．結 論 

 以上の解析から、今後さらなる治療成績

の改善を目指す上で診断・治療方の確立と

標準化が必要であり、既に作成された診断

基準と重症度分類にあわせて診療ガイドラ

イン作成の完成をめざす必要性が再認識さ

れた。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

業を進め今年度は PICO も含めたクリニカ

ル・クエッションを完成した。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。 
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