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研究要旨 

【研究目的】本研究の目的は、呼吸器系の先天異常疾患である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・胸部リンパ管疾患、肋骨異常を伴う先天性側

弯症について、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、長期的なフ

ォローアップ体制を構築して小児から成人への移行期医療を支援し、患者の QOL向上

に資する適切な診療体制を構築することである。 

【研究方法】疾患ごとに研究班を組織し、関連学会・研究会、他の研究班組織などと

協働し、横断的・有機的・探索的に研究を行った。前研究（呼吸器系先天異常疾患の

診療体制構築とデータベースおよび診療ガイドラインに基づいた医療水準向上に関

する研究）に引き続き、施行されてきた研究の継続に加えて、今回の新たに移行期医

療に関する研究を推し進めるため、特に成人領域の学会・研究会・研究班と協働して

計画・準備が行われた。 

【研究結果】 

先天性横隔膜ヘルニア：既存の症例登録制度の継続と、新たなデータベースのリンク

が計画され、多くのエビデンスが創出された。CDH患者・家族会と協働し、長期フォ

ローや移行期医療に関して多くの知見を得た。 

先天性嚢胞性肺疾患：全国調査により長期予後を解明すると共に、改めて疾患の分類

に関してコンセンサス形成・啓蒙を行った。 

気道狭窄：全国調査により長期予後を解明すると共に、移行期支援の現状把握、患者

のニーズ把握、成人領域からのニーズ把握が行われ、移行期支援・自立支援マニュア

ルの作成が準備された。 

頚部・胸部リンパ管疾患：症例調査研究による長期予後の把握と共に、ホームページ

における患者との双方向性情報共有を展開した。 

肋骨異常を伴う先天性側弯症：データベースを用いた長期予後を解明するとともに、

既存のビッグデータのリンケージを試みた。 

【結論】呼吸器系先天異常疾患に対しては、今後さらなる症例の蓄積と科学的根拠を

高めるための臨床研究の遂行によってエビデンスレベルを高め、患者の QOL向上に資

する適切な診療体制を構築することが重要と考えられた。 
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Ａ．研究目的 

 呼吸器系の先天異常疾患である先天性横

隔膜ヘルニア、先天性嚢胞性肺疾患、先天性

声門下狭窄症/先天性気管狭窄症（含咽頭狭

窄・喉頭狭窄）、頚部・胸部リンパ管腫・リ

ンパ管腫症、肋骨異常を伴う先天性側弯症

は、いずれも先天的に生じた呼吸器や胸郭

の形成異常を主たる病態とする難治性希少

疾患であり、乳児期早期に死亡する最重症

例がある一方で、成人期まで生存できるも

のの呼吸機能が著しく低下しているために、

身体発育障害や精神運動発達障害、中枢神

経障害に加え、在宅気管切開や人工呼吸、経

管栄養管理などを要するような後遺症を伴

うことも稀ではない。 

 本研究の目的は、かかる呼吸器系先天異

常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、長期的なフ

ォローアップ体制を構築して小児から成人

への移行期医療を支援するとともに、AMED

研究班や難病拠点病院と連携して研究を推

進し、患者の QOL 向上に資する適切な診療

体制を構築することである。 

 

 

Ｂ．研究方法 

１．研究体制 

本研究では呼吸器系の先天異常疾患とし

て 5 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、肋骨異

常を伴う先天性側弯症について、研究分担

者がそれぞれの疾患の統括責任者となり研

究を遂行した（図１）。 

 

 

図 1 研究体制 

 

 

 

２．研究方法 

本研究では、呼吸器系の先天異常疾患とし

て 5 つの疾患（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、肋骨異常を伴う先

天性側弯症）の進捗が異なるため、疾患毎に

責任者を置き、疾患グループに分かれて分

科会を形成し、研究活動を行った（図２）。 

  

図２ 主たる関連学会・研究会との連携 

 

 

本研究の目的のひとつである、長期的な

フォローアップ体制を構築して小児から成



人への移行期医療を支援するため、本研究

が対象とする 5 疾患のそれぞれにおいて医

療水準向上のための研究を行い、それと平

行して移行期医療に関して横断的・有機的・

探索的に研究を行うこととした。 

 本研究は上記の体制をもとに、主に診療

ガイドラインの整備、実態調査、データベー

ス構築、重症度分類の整備などを行ってい

く（図３）。 

 

図 3 研究の流れ図 

 

 

 本研究は「呼吸器系先天異常疾患の診療

体制構築とデータベースおよび診療ガイド

ラインに基づいた医療水準向上に関する研

究（２０ＦＣ１０１７）」を引き継ぐもので

あり、本年度は 3 年の研究期間の 1 年目で

ある（図 4）。前研究において施行されてき

た研究の継続に加えて、今回の新規事業で

ある移行期医療に関する研究を推し進める

ため、成人領域の学会・研究会・研究班と協

働して計画・準備が行われた。 

 

図 4 各年度の目標 

 
 

（倫理面への配慮） 

症例調査研究においては、研究対象者のプ

ライバシー保護のために、各施設において

連結可能匿名化を行った上で調査を行った。

連結可能にするための対応表は各調査施設

内で厳重に保管した。本研究はいずれも介

入を行わない後方視的あるいは前方視的観

察研究であるが、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い、必要

に応じてオプトアウトの機会を設けた。前

方視的観察研究については、施設の倫理委

員会の規定に従い、必要と判断された場合

は患者または代諾者の同意を取得すること

とした。 

 

 

  



Ｃ．研究結果 
 
１）先天性横隔膜ヘルニア 

 

１－１) 新生児先天性横隔膜ヘルニア研究

グループ（JCDHSG）における分科会 

新生児先天性横隔膜ヘルニア研究グルー

プ（JCDHSG）では全 15施設が症例登録を行

う症例登録制度を用いた臨床研究を遂行し

てきたが、多施設共同研究では多診療科が

存在し、modalityや治療、長期予後に特化

した臨床研究を行いたい場合には、すべて

の施設均等にデータを収集できる訳ではな

い。そこで、テーマ別により深層に焦点を当

てた小規模臨床研究を行う目的で、テーマ

に応じた臨床研究の分科会を設立されてい

る。以下にその活動内容を示す。 

 

① CDH 心機能研究分科会 

 令和 4 年 1 月から開始された心機能分科

会は令和 6 年 3 月までに計 7 回の web 会議

が開催された。現在、近畿大学を親施設とし

て 8 施設の協力のもとに多機関共同研究が

進められる予定である。現在、近畿大学の倫

理審査が終了し、多機関共同研究が実施さ

れている。 

 

② CDH 長期予後研究分科会 

 令和 3 年 1 月に初回会議が開催され、令

和 6年 3月までに 3回の会議が実施された。

今年度施行した 3 回目の議事録を添付する。

（資料 1-4）長期に経過観察をされている

CDH 患者は 15施設中 6施設で、全体の登録

症例の約 65%である。逸脱の理由は、発達に

問題のない子が多い事や、精神発達検査に

必要な臨床心理士が自施設にいないため検

査自体が出来ない、そもそもフォローアッ

プをしていない等である。また、本邦で広く

行われている発達評価が国際的に活用でき

ない可能性がある事や、CDHの発達にどのよ

うな特性があるかがわかっていない事等が

問題としてあげられ、今後は評価方法とタ

ーゲットとなる障害の傾向について焦点を

絞り検討する必要があると考えられた。 

 

③ CDH国際共同研究 

 令和 3 年 11 月 23 日に米国よりデータを

受領し、2つの国際共同研究が始まり、大阪

大学小児外科は 3666例の登録症例から「気

胸発生と CDHの予後」について解析を行い、

論文化された。九州大学小児外科は 8251例

の登録症例から「有嚢性 CDH と予後」につ

いて解析を行っている。 

 

１－２) CDH 症例登録制度とエビデンス創

出 

本研究班で症例データ登録に利用してい

る REDCap の症例登録システムにおける登

録状況について報告する。2006年出生から

の症例を登録し、現在 1200例が症例登録さ

れている。成果として、今年度は英文論文で

5編の論文が既に採用・掲載された。 

著者、タイトル、雑誌 

Mimura K, et al. Prenat Diagn 43(8): 993-1001, 

2023 

Maruyama H, et al. Intraoperative transpyloric tube 

insertion for congenital diaphragmatic hernia: 

Analysis of Japanese study group data. J Pediatr Surg 

58 (9): 1663-1669, 2023 



Imanishi Y, et al. Outcomes of Congenital 

Diaphragmatic Hernia among Preterm Infants: 

Inverse Probability of Treatment Weighting 

Analysis. J Perinatol. 43(7): 884-888, 2023 

Okazaki T, et al. Assessment of pulmonary artery 

size as a prognostic factor at birth in congenital 

diaphragmatic hernia: results of a multicenter study in 

Japan. J Perinatol 43(10): 1295-1300, 2023 

Masahata K, et al. Risk factors for preoperative 

pneumothorax in neonates with isolated left-sided 

congenital diaphragmatic hernia: An international 

cohort study. J Pediatr Surg (2024) accepted, online 

ahead of print 

 

さらに 3 編の論文が投稿準備中で状態で

ある。 

著者、タイトル、雑誌 

Mimura K, et al. Neonatal outcomes with congenital 

diaphragmatic hernia in full term versus early term 

delivery: A systematic review and meta-analysis. 

Prenat Diagn 43(8): 993-1001, 2023 

Maruyama H, et al. Intraoperative transpyloric tube 

insertion for congenital diaphragmatic hernia: 

Analysis of Japanese study group data. Pediatr Surg 

58 (9): 1663-1669, 2023 

Imanishi Y, et al. Outcomes of Congenital 

Diaphragmatic Hernia among Preterm Infants: 

Inverse Probability of Treatment Weighting Analysis. 

J Perinatol. 43(7): 884-888, 2023 

 

１－３) CDH患者・家族会支援 

令和 2 年 5 月に立ち上がった CDH 患者家

族会(CDH-PFA)は今年で 3 年を経過したが、

社会的認知度の向上や会員のモチベーショ

ン維持、具体的支援策や医師との連携など、

持続可能性を追求する際の課題は残ってい

る。JCDHSG の主な活動支援内容としては、

アンケート調査結果のまとめと PPI に関す

る検討をおこない、CDH 患者・家族会(CDH-

PFA)からの「合併症ハンドブック」の発行支

援、患者会での講演（2024年 2月 3日：永

田、web 講演）をおこなった。JCDHSG が自

施設で治療した患者・家族におこなったア

ンケート調査では、CDH-PFAの認知度が 11%

である事、患者会に参加したいと答えた患

者・家族が 27%であったこと、50%が退院後

のコンサルトに関して興味を示し、CDH-PFA

には多くが疾患情報（70%）や治療法（61%）

に関する情報提供を望んでいる事が明らか

となった。患者会の求める姿と今後の

JCDHSG との連携について、CDH-PFA のアン

ケート調査結果からは、患者会の認知度向

上と患者側が求める CDH に関する情報をい

かに医療者側からも提供していけるかが課

題であると考えられた。 

長期的な患者支援について PPI（Patient 

Public Involvement）導入について検討さ

れた。PPIについては、患者会と JCDHSGを

つなぐアプリ開発を考えており、今後は開

発基金獲得も含めて引き続き検討をおこな

うこととした。CDH-PFAと JCDHSGのハブと

して、PPIの活用法について、引き続き議論

をおこなうとともに、CDH-PFAの活性化や持

続可能性について議論し、支援を継続して

いく必要があると考えられた。 

その他、CDH患者・家族会(CDH-PFA)から

の「合併症ハンドブック」の発行を支援し、

患者会での講演（2024 年 2 月 3 日：永田、

web講演）をおこなった。コロナ禍が終息を

迎え、2023年 4月 2日に大阪で初めての患

者会総会を対面で開催する事が出来た事は

大変有意義であった。 



 

１－４）CDHバイオバンク設立 

 希少難治性疾患に対する基礎研究の目的

は、疾患の原因検索と新規治療法の開発であ

る。生体組織試料と臨床データがリンクする

データベースの構築が理想的である。倫理的

配慮を踏まえて、将来的には、症例登録制度

に生体組織登録を上乗せし、未知の病因検索

や新規治療法の開発に取り組む事を目標と

して、九州大学で基礎研究を継続している。

CDHのバイバンク設立の先駆けとして、親施

設である九州大学小児外科では CDH 母体の

臍帯から間葉系幹細胞を採取して保存する

研究を実施している。既に 10名の検体から

間葉系幹細胞を採取し、今後、横隔膜再生研

究等に使用するとともに、JCDHSGの他施設

にも研究協力を要請する予定である。親施

設である九州大学でバイオバンク制度を設

立し、基礎研究に着手している。引き続き、

JCDHSG における多施設共同研究や、成育疾

患関連バイオバンクとの連携を模索する必

要がある。 

 
１－５）CDH全国調査再調査 

2010年に施行した CDH全国調査結果から 10

年以上が経過した。その間、JCDHSGではガイ

ドライン初版、改訂版を輩出したが、臨床現

場においてどの程度活用されているか、医療

の質が改善しているのかを検証する必要が

ある。CDH 全国調査を再調査する意義につい

て議論した。2010 年の CDH 全国調査では、

小児外科学会認定施設・教育関連施設、全国

の総合・地域周産期母子医療センターをア

ンケート調査の対象とした。今後、アンケー

ト内容と対象施設の設定、ガイドラインの

浸透度度をどのように調査項目に反映する

か更なる検討を加える必要がある。2010年

の全国調査から 10年以上経過し、ガイドラ

インが発刊された。ガイドラインの浸透性

や多施設共同研究の幅を広げるために、症

例数の多い施設の参加や参加地域の拡大を

目指す必要がある。 

 

２）先天性嚢胞性肺疾患 

 

２－１）先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドラ

イン 2022 のブラッシュアップならびに広

報 
 2022 年度までの先行研究において作成

した先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドライン

について、今年度も引き続いて学術集会や

雑誌誌上に発表し、情報発信を行うととも

に、国内外の研究者とガイドラインの内容

に関する意見交換を行い、ガイドラインへ

のフィードバックを継続した。 
 今年度も継続的に日本小児外科学会（大

阪）、日本小児呼吸器外科研究会（博多）、太

平洋小児外科学会（Pacific Association of 
Pediatric Surgeons）（インドネシア、バリ）

を中心に関連領域の専門家が集まる国内外

の学会、研究会などの機会を捉えて意見交

換を行い、本ガイドラインに関する意見や

コメントを収集した。重要な議論点をまと

める。 
① 先天性肺気道形成不全 (CPAM)の発生

背景 
 先天性嚢胞性肺疾患の疾患概念・詳細分

類の中で特に Stocker らが提唱する先天性

肺気道形成不全（CPAM ；Congenital 
Pulmonary Airway Malformation) に関し

て発生学的背景を中心に昨年度に引き続い

て議論された。Socker らの提唱する CPAM



の概念では、CPAM は気道の発生の停止ま

たは遅延が原因で発生し、気道の発生過程

における発生異常の起こった部位により中

枢側の 0 型から末梢型の 4 型に分けられる

としている。2022 年作成版のガイドライン

ではこの概念を採用したが、近年はこれに

対して新たな知見と疾患概念が提唱され始

めている。これを受けて時期ガイドライン

改訂時に少なくとも新たに提唱されつつあ

るCPAMの疾患概念をまとめてその意義を

記載する必要があると考えられた。本研究

班では、小児呼吸器病理の専門家を集めて

文献の収集や体系的評価を開始することと

なった。 
② 手術手技 
 2022 年作成版ガイドラインのシステマ

ティック・レビューの時点では小児に対す

る胸腔鏡下の肺組織の切除の安全性や効果

は確立しておらず、開胸による直視下手術

との優劣に関してはエビデンスが得られな

かった。このためガイドラインではクリニ

カルクエッションとして取り上げていない。

その後の胸部内視鏡手術の小児領域での普

及により、小児においても胸腔鏡下の肺手

術の文献が増えている。側湾などの合併症

予防の観点も入れて、改めて体系的文献検

察はガイドライン改定には必須であると考

えられた。 
③ 手術術式 
 先天性嚢胞性肺疾患に対する標準術式に

ついて、2022 年作成版のガイドライン作成

の時点では、肺葉切除後の残存肺葉の成長

も考慮し、合併症が多く手術難度の高い肺

区域切除よりも肺葉切除とすべきか、あく

まで切除容量の少ない肺区域切除とすべき

かについては、体系的文献検索でもそれぞ

れの優位性を述べた小さなシリーズでの後

方視的研究の報告が少数見られたのみであ

った。このためこの問題はクリニカルクエ

ッションに取り上げられたが、「推奨なし」

とすることとなった。その後、国内外のいく

つかの報告は小児における胸腔鏡下肺区域

切除の安全性と有用性を報告しており、改

めて体系的文献検索を行う必要が指摘され

た。 
④ 至適手術時期とモニタリングの妥当性 
 生下時に無症状の先天性嚢胞性肺疾患症

例について、2022 年作成版ガイドラインで

は、疾患の如何に関わらず乳児期の手術を

弱く推奨している。これは年齢が高くなる

につれて肺感染の発症率が高くなることと、

残存肺に感染の及ぶ前の手術例で術後の肺

の成長がより良好であるとした国内調査の

データをエビデンスにしたものであった。

一方で、CPAM を除いた先天性嚢胞聖杯疾

患において手術を行わずモニタリングのみ

で長期に経過しているとする報告が学会、

研究会で散見され、至適手術時期と症例を

選んで非手術でモニタリングする治療方針

の妥当性につき議論された。目下は非手術・

モニタリングを妥当とする十分に強いエビ

デンスは得られていないが、今後の検討課

題として指摘された。また CPAM の場合で

も、乳児期の早期に手術を行うべきか、乳児

期後半まで待期すべきかに関しては、現在、

未確立な問題で色々な主張が見られ、合わ

せてより詳細な至適手術時期の議論が必要

とされた。 
 ガイドラインに関する広報、情報発信の

一環として、今年度もガイドラインに関す

る邦文、英文の論文が作成され、邦文論文は

漸次投稿されている。合わせて日本小児外



科学会、日本小児呼吸器学会、日本病理学

会、日本小児放射線学会などを対象に関連

学会からガイドラインの承認を得るように

対応が続けられている。 
 
２－２） CPAM ガイドライン改訂に向けた

新 SCOPE作成 

 (1) 新たなクリニカルクエッション(CQ)

の洗い出し 

上記の国内外の研究者との意見交換から、

2022 年度版のガイドラインのブラッシュア

ップの範囲を超える大きな問題については、

改訂ガイドラインの重要臨床課題として新

たなクリニカルクエッション(CQ)とするこ

ととし、2022年版ガイドラインの CQ 10題の

見直し作業を開始した。 

前節でも述べた 2022 年作成版ガイドライ

ンに対する外部意見の収集と、新たなガイド

ラインの方向性に関する議論を元に、改定ガ

イドラインの SCOPEに含められるべき新たな

クリニカルクエッション（CQ）の洗い出しが

行われた。ガイドラインの改訂に当たっては

、本疾患の移行期医療としての視点が求めら

れることが分担・協力研究者の間で共有され

た。これに基づいて研究グループ内で以下の

ような新 CQ素案が提唱された。 

① 先天性嚢胞性肺疾患にはどのような疾

患が含まれるか？ 

② 乳幼児に対する胸腔鏡下手術は有用か

？ 

③ 生下時無症状の先天性嚢胞性肺疾患に

対する非手術・モニタリングは有用か

？ 

④ 先天性嚢胞性肺疾患に対する肺区域切

除は有用か？ 

⑤ 先天性嚢胞性肺疾患に対する乳児期早

期の外科手術は有用か？ 

⑥ 周産期ハイリスクの先天性嚢胞性肺疾

患に対する出生前治療は有用か？ 

⑦ 先天性嚢胞性肺疾患に対する移行期、

成人年齢までのモニタリングは有用か

？ 

 

移行期医療に関連して本邦全国調査の結

果が再度検討された。800 例余りの後方視的

研究の中で遠隔期の情報は 362例で得られた

。このうち 307例（84.8％）では術後遠隔期

に治療を要した合併症はなかったとされ、主

な合併症として 30例（8.3％）で側湾があり

、4例（1.1％）で嚢胞の遺残が見られた。そ

の他 24例（6.6％）で何らかの合併症が見ら

れた。文献的には嚢胞遺残、胸郭形成の他、

喘息、横隔膜挙上、胃食道逆流症が見られ、

希少ではあるが悪性腫瘍の発生の報告も見

られる。晩期合併症の頻度と多様性から、ガ

イドラインとして具体的なモニタリングの

方法については提唱できていない。 

ここで挙げられた新たな CQの素案は、ガイ

ドラインの SCOPEとして採用するにはさらに

検討を要するが、ガイドライン改訂の方向性

を明らかに出来た。 

 

(2) 先天性肺気道形成異常（Congenital 

Pulmonary Airway Malformation; CPAM）の病

理学的研究 

2022 年版ガイドラインに採用された先天

性嚢胞性肺疾患の分類に関して、従来最も代

表的な疾患とされる CPAM に関しては近年の

病理学的、臨床的な検討により新たな知見に

基づいた疾患概念が提唱されつつあり、国内

外の研究者との意見交換の中でも将来的課

題として指摘された。これを受けて、論文の



収集や病理学的、臨床的な検討を行い、仮定

される新たな CPAM の患概念の基盤を策定し

た。 

上記のようにガイドライン改定の重要な

柱として、現行の CPAMの疾患概念、詳細分類

について文献収集並びに病理学的検討が開

始された。本研究班では先行研究として CPAM

の type 2 とされる中等度の大きさの嚢胞を

形成する病型と気管支閉鎖症の病理学的な

類似性について指摘して来た。特に従来、

CPAM2 型に特異的に見られるとされた

microcystic parenchymal maldevelopmentな

どの組織所見が気管支閉鎖症でも高率に見

られることを明らかにし、この所見が

Stocker の言う肺・気道の形成過程における

発生の停止や遅延によるものではなく、より

中枢気道に閉鎖がある場合その遠位肺組織

に二次的に形成される所見であるとして来

た。一方で文献的には巨大な嚢胞を形成する

1 型では嚢胞壁の Ras 遺伝子変異が報告され

ており、がん化との関連が示唆される。また

顕微鏡的嚢胞を形成する 3型は周産期高リス

クであり、臨床的特性が 1 型、2 型とは大き

く異なっている。Stocker の唱える肺・気管

支の発生停止の段階により異なる病型が生

じるとする考え方ではこれらの臨床的、病理

学的な知見は説明できないように思われる。

研究の進捗によっては Stocker が CPAM の詳

細分類とした 0〜４型は、異なる発生学的背

景による異なる疾患に再編成される可能性

のあることが示唆された。即ち 

１型 →  遺伝子異常に伴う嚢胞形成 

２型 →  気管支閉鎖症 

３型 →  末梢気道の発生異常と小嚢胞

の増殖 

という様に別疾患として再編成し得る可

能性が考えられ、仮説としてまとめた。 

ちなみに 2022 年作成版ガイドラインは

Stocker の概念を採用しつつ疾患の概念、分

類の確立に関して、ガイドライン改訂作業と

並行して、今後も継続的に検討してゆく必要

性を解説文や SCOPEの背景などの中で説明し

ている。 

 
３）先天性気管狭窄症/先天性声門下

狭窄症 
 

３－１）先天性気管狭窄症/先天性声門下狭

窄症の実態調査 
 AMED 咽頭・喉頭・気管狭窄症診療ガイ

ドライン作成を目指したエビデンス創出研

究（大森班：20ek0109375h0003）で集積し

た全国調査のデータの解析を行った。 研究

の実施経過：全国の日本気管食道科学会認

定研修施設、日本小児外科学会認定施設、日

本呼吸器内視鏡学会認定施設および新生児

専門医研修施設（合計 1393 施設）を対象と

した調査で集積された、2013 から 2017 年

の 5 年間に診療した気道狭窄症症例を解析

した。また、レジストリに含まれていない運

動機能や社会生活状況などについて、診療

録を基に解析を行った。 
 喉頭・気管狭窄のレジストリを解析する

と、先天性喉頭気管狭窄は 77 例が登録され

ており、最終観察時点において約７割で狭

窄が残存していることが明らかとなった。

また、先天性気管狭窄症術後 5 年以上経過

した 33 症例を対象として診療録を元に呼

吸機能、運動機能、社会生活状況を調査し

た。複雑心大血管奇形の合併率が高く、その

治療過程で呼吸症状が悪化して外科的治療

が必要となった例が多かった。気管切開を



していた 10 例中 7 例は気管切開孔閉鎖が

可能であった。また成長発達障害が 27％、

精神発達障害が 48％に認められた。 
 
３－２）気管狭窄に対する気管ステント作

成 

 診療ガイドでは気管狭窄の治療において、

再狭窄予防のためのステントを長期的に留

置する際に、T チューブではなくストレー

トタイプのチューブが推奨されている。こ

の理由として、T チューブは細いと喀痰な

どで閉塞するリスクが高く、年少児に対す

る手術が安全ではないことが挙げられる。

ストレートチューブは気管カニューレと併

用して使用するため、気道閉塞のリスクが

通常の気管カニューレ装用におけるリスク

と同等である。しかし、本邦では T チュー

ブしか入手することができない。そこで、新

しいステントの開発を行うこととし、東北

大学病院臨床研究推進センター（CRIEITO）

へのシーズ登録と PMDA への製品化につ

なげるための相談を行う。 
 T チューブを切断、加工してストレート

型のステントとして利用することは、適応

外使用となる。そこで持続性かつ汎用性の

高い医療資材として承認されたものを作る

ニーズがあることが判明した。現在、東北大

学病院臨床研究推進センター（CRIEITO）

の新規開発シーズ B に採択、支援を受ける

ことが決定し、PMDA 全般相談も実施済で

あり、学会からの医療ニーズ検討会への要

望書提出準備中である。また、製作会社とし

てグリーンデックス（株）がすでに試作品の

設計は終了しており、海外出流通している

Rutter ステントとほぼ同じ材質、規格で汎

用性の高い外径7mm,8mmのステントを作

成した。今後硬さを少しずつ変えて生体親

和性などを検討する。 
 厚労科学研究（難治―臼井代表）「小児重

症気道狭窄に関する全国実態調査ならびに

診療ガイドライン作成に関する研究」では

診療ガイドを作成し、標準的な診療を示し

た。重度の喉頭気管狭窄に対して行われる

治療では、術後の瘢痕、再狭窄予防のために

長期的にステントをいれることが多く記載

されている。これは日本では気管カニュー

レの代わりに T チューブが使用されている

ことが多いが、これは海外では推奨されて

おらず、特に乳幼児では窒息などのリスク

が高いことが指摘されている。海外では通

常ストレート型の Rutter ステントが使用

されているものの、日本では輸入困難のた

め入手することができないのが現状である。

このため、診療ガイドで推奨しているにも

関わらず日本国内では実践できないという

が、日本では輸入困難のため入手すること

ができず、自作でチューブを適応外使用で

対応するしかない状況である。診療ガイド

にも掲載されるにも関わらず使用できない

こと、また海外で安全性を指摘されている

ものを使用することには問題がある。今後

さらに商品化を目指して検討を行っていく

予定である。 
 
３－３）先天性気道疾患の移行期支援・自

立支援マニュアル作成 
 現在複数の移行期支援・自立支援マニュ

アルなどが作成されている。本研究班で必

要とされるものとして以下を当事者も交え

て検討した。 
１）国内での「移行支援」の実態（例えば移

行支援ガイドの作成状況など）を把握する。 



２）「移行支援」の際に、患者（およびその

家族）に必要な情報の検討。 
３）成人診療科の医師（ならびにその関係

者）が移行の際に必要と考えている項目に

ついての調査。 
 2023 年 9 月 27 日に当事者も交えて移行

期支援や自立支援の必要性、マニュアルを

作成するならどのようなものが求められて

いるのか、今後の移行期支援の在り方、など

について議論を行った。その結果として医

療者用、患者用の 2 つを作成すること、記

述については小児期診療科のみではなく成

人診療科の医師にも見てもらうことの必要

性などが議論された。 

 
移行期支援、自立支援のガイドの有無を

検討した結果、現時点では日本小児外科学

会トランジション検討委員会が作成した

「外科疾患を保有する児の先陣期以降につ

いてのガイドブック」内の「気管切開保有

者」の項目がある程度であった。日本小児科

学会が中心となって進めている「移行期支

援における疾患別ガイド」内には小児科医

が考える医療者への情報提供について項目

は参考となる。ただし、患者が必要としてい

る情報（たとえば就学・就職にあたっての困

りごと）などへの情報はない。実際にどのよ

うな情報が必要かを患者の代表者の意見を

聴く機会を持ち、学会でのシンポジウム（小

児耳鼻咽喉科学会、2023 年 11 月 9 日）を

開催した。大阪府移行期医療支援センター

が成人診療科の医師にアンケートを行った

結果なども考慮すると、移行前に可能な限

り患者（およびその家族）に移行の必要性に

ついて理解をしていただくことの必要であ

ると考えられた。本研究の全国調査や長期

予後調査などの結果からも、成長障害や精

神運動発達障害、さらに複数の奇形を合併

していることからも、長期的に疾患と付き

合っていくための心構えが必須と考える。 
 
４）頚部・胸部リンパ管疾患 

 
４－１）頚部・胸部リンパ管疾患の難病助

成対象の拡大へ向けてデータの蓄積 
当研究班を含めた研究班の提言を元に、

2015年7月にリンパ管腫は条件付きで指定難

病に指定された。しかしながら、巨大であ

ること、頚部・顔面に限定されるといった

認定基準は同じ疾患名の多くの重症患者と

の間に矛盾を生じることとなった。 
下図のような症例は決して根治を得るこ

とができず、長期にわたり生活の制限と、

時折集中治療を要する感染を生じ、難病と

指定されるにふさわしい。当研究班では、

現在の難病の認定基準の部位限定を拡大

し、頚部から胸部・腹部も含めるように提

言したい。 
小児慢性特定疾病においては、リンパ管

腫はリンパ管腫症/ゴーハム病とは分離され

部位に関わらず、治療を要する場合に認定

されるという形で指定が改正されている。

小児慢性特定疾病と難病制度の解離を是正

することも必要と考えられる。 



 

肺リンパ管拡張症（リンパ管腫症との完

全な鑑別ができない） 
 
前研究班における症例調査の結果をまと

め、難治症例の実態の詳しい情報をまと

め、学会・論文発表を経た上で、厚労科研

田口班・秋田班における担当範囲（腹部・

体表・軟部）を含めて、研究期間内の令和7
年に適応拡大を提言できるように準備す

る。 
 

４－２）頚部・胸部リンパ管疾患の症例調

査研究 
前研究班にてガイドライン作成過程にお

ける CQ 選定作業と平行して、調査研究に

て回答を探すべき課題が明らかになり、

2014 年度内に決定された。 
リンパ管腫調査 2015 の調査項目と対応する

課題 
 
1, 頚部・胸部リンパ管腫における気管切開

の適応に関する検討 
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（範囲

は胸部を越えて構わない） 
4, 縦隔内リンパ管腫における治療の必要性 

 
課題は以上の4点とし、それぞれの課題に

対する回答を得るべく調査項目が選定され

ていたが、特にリンパ管腫に関する課題

１、４につき調査が先行して準備され、

2015年に「リンパ管腫全国調査2015」と称

して日本小児外科学会関係施設に症例登録

を依頼した。 
 

リンパ管腫調査2015の調査項目と対応する

課題 
 
調査方法はWeb調査で、「リンパ管疾患

情報ステーション内のセキュリティ管理の

施された登録サイトより、2015年10月28日
から2016年1月20の登録期間に1730症例が

登録された。 
これらについては前研究班より引き続い

て検討し、 
１，上記各課題に対する回答をまとめて

論文化すること（半分達成済み） 
 ２，難治性症例の実際を把握すること  
 ３，それを踏まえて追加の難病指定への

資料を作成すること 
 ４，また治療の標準化の根拠を導くこと



を行っていく。 
 当研究については中心となる国立成育医

療研究センター（承認番号：596）、慶應義

塾大学医学部（承認番号：20120437）にて

倫理審査を経て実施されている。今後、政

策提言にむけて、本データベースの患者の

長期経過を調査する。難病に適合する長期

難治性の経過が明らかとなり、認定基準の

策定に寄与するデータが得られることが予

想される。 
 一昨年度は胸部・縦隔リンパ管疾患にお

ける４つの臨床課題のうち１つ（気切条件

の検討）についての研究結果の論文が公開

さ れ た (Ueno S. Indications for 
tracheostomy in children with head and 
neck lymphatic malformation: analysis of 
a nationwide survey in Japan. Surg 
Today.2019 May;49(5):410-419.)。この課題

は気管切開の適応を後方視的に客観的に検

討したもので、その適応条件の現状を示し

た。病変が気道に半周以上接していること

が非常に大きなリスクとなることが示され、

臨床的に重要な指標として今後役立つこと

が見込まれたが、実際現在改訂作業中のガ

イドラインにも重要参考論文として収載さ

れる見込みである。日本外科学会の優秀論

文として 2020 年 8 月に第 120 回日本外科

学会学術集会において表彰されている。 
 これまでの成果に加え、昨年より 3 年間

の研究期間に新たな重要臨床課題に対して

調査研究を行う計画が立てられた。 
A「治療後の長期経過に関する検討」 
B「硬化療法後の効果予測に関する研究」 
C「出生前診断・新生児期診断例の検討」 
の３つである。 

課題 A は、ホームページを利用した患者

QOL の直接調査とこれまでの登録症例の

二次調査として、前回調査の 2015 年からの

経過を確認するもので準備を開始したが、

本年度は進んでいない。この結果は最終的

に難病指定提言への資料として用いること

が見込まれる。ただし、長期経過中の合併症

のうち最も問題となる患部の感染（蜂窩織

炎）に関する調査研究を行った。蜂窩織炎の

発症は夏季が約 40％を占め有意に多く

（p<0.05）、秋季に最も少なかった。ただし

入院日数は季節間で差がなく、蜂窩織炎の

重症度と発症季節には関連性がないと考え

られた（p=0.97)。 

発症の季節性 
 
季節性に関する有意なデータが得られ、

患者の日常のケアにおける重要な注意喚起

の根拠になると考えられた。本研究は年内

に出版された（Kobayashi et al. Seasonal 
incidence of cellulitis in cystic lymphatic 
malformation and Klippel – Trenaunay 
syndrome. Global Pediatr 5:100071, 
2023）。 



課題 B は、手術療法もしくはその他の治

療法とのコンビネーションにおける硬化療

法の役割と適応を再考するものである。そ

れに関連して、国立成育医療研究センター

の症例について、診断時期（出生前、直後、

その後）における、治療、予後の差を導くこ

とによって治療戦略の指針を作成すべく、

147 例の調査を行った。診断時期による明

らかな治療戦略の違い(p<0.001)、予後の差

（p<0.05）が認められた。 

胎児期/出生群と出生後群の比較 
 
出生後発症例の方が、出生時以前の診断

例より経過が良い傾向があることが示唆さ

れた。診断時期の違いによる予後の有意差

があったことは 2022 年 5 月に行われた日

本小児外科学会学術集会で発表し、さらに

検討を加えて現在投稿中であるが、プレプ

リントとしてデータは公表している。 
2023 年度課題 C は分担研究者平林が中

心となり、2015 年症例データベースを利用

して新生児の頸部・胸部の気道周囲病変に

ついて、主に気道確保のタイミングと治療

戦略ごとの成績・予後が検討された。その中

で、胎児診断例では表在の症例でも気切の

危険性を念頭におく必要があること、硬化

療法も適応に注意する必要があること、治

療の結果気切から離脱可能な症例も認めら

れたが満足のいく結果ではなく m-TOR 阻

害薬など新たな治療法を検討する必要性が

あることが示唆された。いずれの研究課題

も後方視的ではあるが、将来のガイドライ

ンのクリニカルクエスチョンに対する有力

な evidence となると考えられる。 
 
４－３）頚部・胸部リンパ管疾患のガイド

ライン改訂 
 2017 年に改訂発行した「血管腫・血管奇

形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」
においては、作成中心となった三村班と協

力し、当研究班で胸部リンパ管疾患の 4 つ

のクリニカルクエスチョンを担当した。発

行から 5 年を目標としての改訂版作成が厚

労科研秋田班の統括にて開始された。前版

に引き続き胸部リンパ管疾患の項目におい

ては当研究班で担当する形となったが、

2023 年度末に完成、出版された。照井班に

おいては、第 4 版において、これまでと同

様に胸部・気道に関連するリンパ管疾患に

関する CQ 検討を担当する見込みである。 
 2017 年に改訂発行した「血管腫・血管奇

形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」
の改訂版作成が厚労科研秋田班の統括にて

行われ、2023 年 3 月末に出版された。前回

と同様に胸部・縦隔リンパ管疾患部を本研

究班にて担当している。本チームでは 4 つ

の CQ を担当し、推奨文を作成した（CQ31:
「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？」CQ32:「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？」CQ34:
「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？」CQ35:「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？」）。また疾患の解説としてリン

パ管奇形（リンパ管腫）の総説を藤野が担当

した。世界で唯一の脈管疾患全体に対する

ガイドラインであり、英文化に向けた作業

が開始されている。 
一方、第 4 版の作成チームの編成が始ま

っており、照井班においては、これまでと同

様に胸部・気道に関連するリンパ管疾患に

関する CQ 検討を担当する見込みである。 
 
４－４）医療・社会への頚部・胸部リンパ管

疾患に関する情報還元 
 これまで４回行った「小児リンパ管疾患

シンポジウム」に引き続き第 5 回を令和 5
年 2 月に Zoom ウェビナー形式（＋現地会

場）で開催した。今後も 2 年に一度のペー

スで開催し、新規情報の発信を行っていく。

（次回は 2025 年予定）。また現在では、リ

ンパ管疾患の web 検索で常に上位に位置す

る HP「リンパ管疾患情報ステーション」を

他の研究班と共同運営、更新していく。本

HP 内に研究サイトがあり、症例の登録は本

サイトを通して行っている。 
 小児リンパ管疾患シンポジウムは第 5 回

が 2023 年 1 月 22 日（日）PM に行われた。

本シンポジウムは 2015 年以降ほぼ 2 年毎

に開催している。本研究班における研究成

果や取り組みの発表も含めて 2025 年度に

第 6 回を開催することを予定している。詳

細は未定である。 
 

2022 年度にリニューアルし、コンテンツ

の全面改訂を行った HP リンパ管疾患情報

ステーション（http://lymphangioma.net）
は、現在ホームページアクセス数は 130 万

件を超え(2024 年 4 月 11 日現在)、「リンパ

管腫」「リンパ管奇形」「リンパ管」等の

keyword による検索で常に上位に上がる

web ページとして広く一般に利用されてい

る。患者の体験の共有・対話の場として増設

した「患者さん体験ページ」の質疑項目を大

幅に拡充した一昨年の 5 月頃からはアクセ

ス数が急増した。またシンポジウム後のア

ンケートでもこのページへの新たな質疑項

目の要望が寄せられ、ページへの期待度が

うかがえる。 
誤情報が掲載されないように医療的な部

分は医療従事者が事前にチェックをして管

理をしてきたが、今後も、質問・回答ともに

患者さんに募集しながら内容の充実を図っ

ていくこととなる。 また分担研究者小関

らが AMED 研究の一環として、関連学会、

医療従事者、患者及び国民への普及・啓発を



目的として作成した難治性血管腫・血管奇

形薬物療法研究班情報サイト https://cure-
vas.jp/も連携して運用している。 

 
４－５）頚部・胸部リンパ管疾患に対する

シロリムス投与に関する臨床研究 
難病で現在時に致死的ともなるリンパ管

疾患であるが、これに対して国内外で

mTOR阻害剤であるシロリムス内服の内科

的治療の有効例が多数報告されている。こ

れを受けて当研究班メンバーの多くが関わ

って治験の準備が進められ、2016 年より日

本医療研究開発機構 臨床研究・治験推進

研究事業「複雑型脈管異常に対するシロリ

ムス療法確立のための研究」として、 研究

代表者小関道夫（岐阜大学医学部附属病院

小児科）先生の主導で 2017 年内に治験が開

始され、2019 年に終了した。2021 年より

本剤は難治性リンパ管疾患に対して適応拡

大となり、特に本研究班で担当する頚部・胸

部領域の患者さんに投与され始めている。

またシロリムスの顆粒剤の治験も終了し、

2024 年 1 月にはリンパ管以外の脈管奇形

に対しても適応拡大が承認されている。今

後、本研究班でもっているデータベースお

よび今後行われる長期経過調査を、リンパ

管奇形に対する臨床研究の対照として利用

することとしている。 
2021 年 9 月末に対象疾患のリンパ管腫、

リンパ管腫症、ゴーハム病、リンパ管拡張症

の適応拡大が承認され 2 年が経過し 2024
年 1 月には新たにシロリムス顆粒剤が承認

されるとともに血管性腫瘍、血管奇形等に

対しても適応が拡大された。本研究班もシ

ンポジウム等を通じて情報発信をしている。

また本剤の使用開始に伴い、既存の治療法

に加わる新たな治療戦略として整理してい

く必要が生じたため、「硬化療法とシロリム

ス内服の併用療法」の計画が他の研究チー

ムで練られており、本疾患のデータベース

をヒストリカルコントロールとして用いる

こととなっていたが、2023 年度には開始さ

れていない。 
これらの研究に対しては、本研究班もデ

ータベースを利用した患者リクルート、HP
（リンパ管疾患情報ステーション参照）、シ

ンポジウムにおける薬剤の説明等を通じて

情報発信をしていた。 
 

５）肋骨異常を伴う先天性側弯症 
 
５－１）肋骨異常を伴う先天性側弯症デー

タベース 
令和 2 年度に日本脊柱変形協会（認定

NPO)のレジストリーシステムを使用して、

全国小児側弯症治療主要国内 15 施設から、

2015～2017 年の 3 年間に、手術時 18 歳未

満の小児側弯症手術例を網羅的に収集した。

しかし、本データベースは後方視的な情報

収集であり、データの精度が劣っている可

能性があった。また、継続性にも懸念があっ

た。さらにデータの集積方法は、研究分担者

や研究協力者が各施設で集積した情報を、

研究責任者が情報を手作業で統合していた。

令和 5 年度は、それまでの方法から方針を

変換し、WEB 上での情報収集フォーマット

の開発を行った。 
日本整形外科学会が作成し、現在運用さ

れている日本整形外科学会データベース

（JOANR）に、日本側彎症学会を中心に早

期発症側弯症データベースを作成し、

JOANR と統合する試みが行われた。令和 5



年度は入力項目の選定を行い、プロトタイ

プの作成を行った。順調にデータベース開

発は進んでおり、令和 6 年より限定施設に

おいて試験運用が開始する予定である。 
 

５－２）肋骨異常を伴う先天性側弯症の遺

伝子解析 
本疾患には保存治療は殆ど効果がなく、

また外科的治療の効果は他の脊柱変形疾患

の中で最も悪い。さらに本疾患の根本的な

病態とその原因は不明である。そのため

我々は同疾患の遺伝子解析を行い、原因遺

伝子の同定を試みる。令和 5 年度は遺伝子

サンプル収集のための各研究分担施設での

倫理員会の申請を行った。各施設において

倫理員会への申請が行われ、各施設での承

認が得られた。令和 6 年度より遺伝子サン

プルの収集と解析が始まる予定である。 
 

５－３）肋骨異常を伴う先天性側弯症の長

期予後 
保存療法がほぼ効果がない本病態に対し

て手術が行われてきた。小児疾患である本

病態にでは長期的な手術治療成績を検討す

ることが非常に重要である。特に本病態に

対して頻用される VEPTR の長期治療成績

を研究した。 
同病態に対する VEPTR の長期治療成績

を研究協力者の川上が行った。肋骨異常を

伴った先天性側弯症 58 例 (男児 21 例、

女児 37 例)の治療成績の詳細な検討が行わ

れた。初回 VEPTR 設置時の平均年齢は 6
才、47 例で VEPTR から最終手術（矯正固

定術）が行われた。経過中に11例でgrowing 
rod に変更された。平均総手術回数は 13 回

であった。X 線の評価では、Cobb 角は術前

72°から 40°に、胸椎高は最終時には平均

170mm であった。一般的に骨成熟時の胸椎

高は最低 180mm を超えることが望ましい

と考えられているが、180 ㎜を超えたのは

19 例だけであった。全経過中の術後合併症

は 45 例（78％）（インプラント関連、呼吸

器関連が大半）であった。 
骨成熟時の胸椎高の最低ラインである

180mm を超えたのは 19 例だけであった。

全経過中の術後合併症は 78％であり、これ

らの結果は満足のできる内容ではなかった。

一方で、本病態の外科的治療にはその他の

選択肢が少なく、今後さらに治療成績を上

げるための工夫と合併症を減らすための検

討が必要である。手術治療の限界は明らか

にあるので、遺伝子研究により根本的な治

療法の開発が希求される。 
 
５－４）肋骨異常を伴う先天性側弯症の

移行期医療 

 同病態で治療を行った患児の手術成績の

評価だけでなく、どのように医療機関で長

期フォローされているのか、就学や就労、結

婚、出産などの社会生活の調査も重要であ

る。そこで、分担研究施設において、今まで

蓄積したデータベースを用いて、社会生活

の状況を調査した。 

 データベースの情報を基に初回手術から

10年以上、もしくは18歳以上、複数の奇形

椎あり、かつ肋骨癒合例を取り込み基準と

した。最終的に52例を対象に、診療録から社

会生活等の調査を行った。その結果、外来で

の経過観察に関しては、全例、手術を行った

病院で経過観察がされていた。小児病院で

も、成人後も引き続き手術を行った小児病

院で経過観察されていた。就学状況に関し



ては通常学級が46例、支援学級が4例、不明

が2例であった。就労状況に関しては通常就

職が24例、学生（就職前）が14例、授産施設

が1例、身障者枠での採用が2例、不明が5例

であった。HOT導入例はなかったが、詳細な

呼吸機能の評価は別研究で行う予定である。

移動に関しては、問題なしが49例、車いすが

１例、要装具が2例であった。結婚に関して

は、既婚が5例、未婚が15例、不明が28例、

出産に関しては、ありが0例、なしが7例、不

明が45例であった。 

 長期の経過観察体制については、全例で

手術を行った病院でフォローされており、

成人期医療への移行に問題はなかった。8

8％が通常学級に就学し、63%が通常の就労

が出来ており、社会生活は我々の想定を超

えて良好であった。今回は肺機能の詳細な

検討はしていないが、調査対象ではHOT導入

例はなく、また94％が移動の問題がなかっ

たため、現状では長期予後は比較的良好だ

と考えられた。一方で既婚者が10％、出産し

ていた例はなかった。今回は診療録を中心

とした調査であったため、非常に個人的な

同内容に関しての情報が少なかったと考え

られ、今後の再調査が必要と考えられた。 

 
 
Ｄ．考察 
 本研究では、呼吸器系の先天異常疾患と

して 5 つの疾患（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、肋骨異常を伴う

先天性側弯症）を対象としている。いずれも

先天的に生じた呼吸器や胸郭の形成異常を

主たる病態とする難治性希少疾患であり、

乳児期早期に死亡する最重症例がある一方

で、成人期まで生存できるものの呼吸機能

が著しく低下しているために、身体発育障

害や精神運動発達障害、中枢神経障害に加

え、在宅気管切開や人工呼吸、経管栄養管理

などを要するような後遺症を伴うことも稀

ではない。そのため本研究の目的は、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、長期的なフォローアップ体制を構

築して小児から成人への移行期医療を支援

するとともに、AMED 研究班や難病拠点病

院と連携して研究を推進し、患者の QOL 向

上に資する適切な診療体制を構築すること

とした。 
対象となる先天性呼吸器疾患は、小児期

における治療が必要であり、これまでは主

に急性期治療に焦点があてられてきた。小

児医療関係者の努力により、短期的な治療

成績は向上してきたが、生存例の増加に伴

い、長期的な問題点も明らかになってきた。

そのため、長期的なフォローアップ体制や

移行期医療が重要となってくるが、現状に

おいて根拠となるデータが決定的に少ない。

その理由として、小児医療の枠組みにおい

てはフォロー終了、転居、外来通院の自己中

断などにより全ての症例をフォローできる

わけではないため、成人期に達した患者の

状況について把握することが極めて困難で

ある。一方、成人医療においては、そうした

患者になんらかの困った状況が生じた場合、

対応されることとなるが、数多くの施設、診

療科に分散しているため、現状把握は容易

ではない。また、該当する先天性疾患の母数

に関して知ることは不可能である。以上の

ような理由から、先天性疾患の長期予後、移

行期医療に関する研究は、有用な方法が少

なく、極めて困難と言わざるを得ない。 



 本研究は「呼吸器系先天異常疾患の診療

体制構築とデータベースおよび診療ガイド

ラインに基づいた医療水準向上に関する研

究（２０ＦＣ１０１７）」（2019~2022）を引

き継ぐものであり、本年度は 3 年の研究期

間の 1 年目である。前研究において施行さ

れてきた研究の継続に加えて、今回の新規

事業である移行期医療に関する研究を推し

進めるため、成人領域の学会・研究会・研究

班と協働して計画・準備が行われた。 
 先天性横隔膜ヘルニアの長期予後・移行

期医療研究に関して、重要な役割を果たし

ているのは患者・家族会である。患者・家族

会による日常的な困りごとに関するアンケ

ートや、事務局における相談内容の検討は、

患者・家族のニーズを把握するために極め

て有用である。患者・家族会による移行期支

援ガイドも発行され、研究班はその内容に

関して学術的な援助を行っている。患者・家

族会側が積極的に研究活動ならびに発表を

行い、本研究班がそれを支援する体制が強

固になってきている。今後も両者の連携を

いっそう深め、患者・家族の希望に沿った患

者を中心とした研究を推し進めることが重

要である。 
 研究班側においては、リアルワールドデ

ータの解析により、先天性横隔膜ヘルニア

の長期予後・移行期医療の現状について検

討する試みも進行中である。難病データベ

ースの解析や、成人肺高血圧研究グループ

との共同研究が現在準備中である。 
 先天性嚢胞性肺疾患は小児慢性特定疾

病の指定は受けているが、複数の異なる発

生学的背景をもつ疾患が含まれること、成

人期の実態が完全には明らかにされていな

いことから、難病の指定は受けていない。成

人期に治療を受けた先天性嚢胞性肺疾患の

報告も散見され、成人領域と小児領域での

連携により、成人期の病態、小児期に手術さ

れなかった場合の本疾患の自然史について、

さらなる研究が必要であると考えられる。 
先天性嚢胞性肺疾患の長期予後・移行期

医療研究に関しては、全国調査による 362
例が検討された。85％では遠隔期に治療を

要した合併症はみられなかった。一方、8％
に側湾、1％に嚢胞の遺残、7%にその他の合

併症がみられた。文献的には複数肺葉が罹

患している場合の嚢胞遺残、胸郭形成の他、

喘息、横隔膜挙上、胃食道逆流症などが見ら

れるとされ、希少ではあるが悪性腫瘍の発

生の報告も見られる。晩期合併症の頻度と

多様性から、具体的なモニタリングの方法

については提唱できていないのが現状であ

る。 
更に、そもそもの疾患の分類が定まって

いないため、重症度の規定がしにくい状況

である。複数の異なる発生学的背景をもつ

疾患が含まれることにより、どの疾患でど

の程度のリスクが見込まれるかの議論が進

まない。将来的に新たな分類・疾患概念に基

づいて難病指定の是非に関しても議論して

ゆく必要があると思われる。本年度は先天

性嚢胞性肺疾患の診療ガイドラインにおい

て、改めて分類について検討がなされ、それ

に関するコンセンサスの確認、知識の共有、

啓蒙に力がそそがれた。 
先天性喉頭・気管狭窄の全国調査データ

の解析により、先天性喉頭気管狭窄の約７

割で最終観察時点において狭窄が残存して

いることが明らかとなった。気管切開管理

が継続されている患者も約１割みられたこ

とより、移行期医療への対応は喫緊の課題



である。そこで、まずは国内で様々な形式に

よって行われている「移行支援」の実態把握

が行われた。その結果、現行の「移行支援」

は医療者同士の情報共有に関しては有用と

考えられたが、患者自身が必要としている

就学や就労に関する情報が不足しているこ

とが明らかとなった。そこで患者からの意

見を聴く機会を持ち、移行期支援・自立支援

マニュアル作成への足掛かりとした。更に、

成人診療科の医師が移行期に必要と考えて

いる項目についての調査が行われ、移行前

に可能な限り患者およびその家族に移行の

必要性について理解をしていただくことの

重要性が再認識された。今後は、こうした知

見を元に移行期支援・自立支援マニュアル

の具体案について更に検討していく予定で

ある。 
頚部・胸部リンパ管疾患に関して、症例

調査研究とウェブベースの情報交換の 2 本

柱での長期予後・移行期医療研究が行われ

た。症例調査研究は、既存のデータベースを

元に、その後の経過を調査するデザインで

あり、今後データが収集され、貴重な情報と

なることと考えられる。また、長期経過中の

合併症のうち最も問題となる患部の感染

（蜂窩織炎）に関する調査研究が行われ、そ

の発症に季節性があることが明らかとなっ

た。長期フォロー、移行期支援において重要

な知見であり、臨床現場での周知が望まれ

る。 
2022 年度にリニューアルしたリンパ管

疾患情報ステーションにおいては、正確な

情報の更新に加えて、患者との双方向性の

情報交換が行われ、本疾患の正確な情報共

有に重要な役割を果たしている。移行期医

療を考える上で正確でぶれのない情報は必

須の条件であり、その中心的役割を果たし

ていると考えられる。 
肋骨異常を伴う先天性側弯症の治療は、

小児期から成人の整形外科で担当されるこ

とも多く、成人への移行期医療という点に

おいては比較的達成度が高い。一方、小児期

の成長に伴う支援という意味では更なる介

入が必要と考えられ、そのためにも現状の

把握が喫緊の課題である。 
本疾患の現状を把握するため、既存の日

本整形外科学会データベースに日本側彎症

学会を中心に開発した早期発症側弯症デー

タベースをリンクさせる試みが始まった。

更に、VEPTR の長期治療成績の解析におい

ては、78%にインプラントや呼吸器関連の

合併症を認め、長期的なフォローの重要性

が再認識された。また、全国主要施設の症例

データベースを用いて、長期予後について

の調査が行われた。その結果、全ての症例が

小児期に手術を行った施設によってフォロ

ーされており、予想通りの移行状況であっ

た。また、88％が通常学級に就学し、63%が

通常の就労が出来ており、比較的良好な社

会生活状況であった。在宅酸素が導入され

ている症例は認められなかったが、今後、詳

細な呼吸機能の評価を行っていく予定であ

る。 

 
Ｅ．結論 

呼吸器系先天異常疾患（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、肋骨異

常を伴う先天性側弯症）に対しては、今後さ

らなる症例の蓄積と科学的根拠を高めるた



めの臨床研究の遂行によってエビデンスレ

ベルを高め、患者の QOL 向上に資する適切

な診療体制を構築することが重要と考えら

れた。 
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研究要旨 

【研究目的】本研究の目的は、呼吸器系先天異常疾患に関する診療ガイドラインを整備

し、長期的なフォローアップ体制を構築して移行期医療を支援するとともに、AMED 研究

班や難病拠点病院と連携して研究を推進し、患者の QOL向上に資する適切な診療体制を構

築することである。 

【研究方法】 

令和 5年度の日本先天性横隔膜ヘルニア研究グループ（以下、JCDHSG）の活動は、令

和 2-3年度において CDH診療ガイドライン改訂が終了したため、令和 4年度に 1項目

を追加して次の 5 項目：1)CDH 研究グループ分科会、２）症例登録制度の確立とエビ

デンス創出、３）患者・家族会支援の現状、４）バイオバンク設立の進捗状況、５）

CDH全国再調査について研究を実施した。 

【研究結果】1) ①心機能分科会は近畿大学が親施設となり、8施設の多機関共同研究

を開始した。②長期予後分科会は九州大学、神奈川県立こども医療センターが中心と

なり、6 施設が参加し、研究計画について議論した。③国際共同研究は九州大学が親

施設となり大阪大学の研究が完了し、九州大学の研究が遂行中である。2) 症例登録

制度を用いた新たなエビデンスを創出した。 3)患者・家族会支援については患者家

族向けの医療講演会を行い、PPI（Patient Public Involvement）導入について検討を

おこなった。4)バイオバンク設立：九州大学病院で CDH 患者の母親の臍帯 10 例から

間葉系幹細胞を抽出した。５）2011 年に実施した CDH 全国調査から 10 年以上経過し

たため、CDH全国再調査の実施について議論した。 

【研究結論】R4 年度にたちあげた分科会活動は 1 年を経過して一部進捗しているも

のがある。症例登録制度から新たなエビデンスが創出され、国際共同研究も一部完了

した。患者・家族会の要請に応じて医療講演会をおこない、会報誌への寄稿など継続

的に活動を支援している。今後、PPI の導入を検討している。バイオバンク設立を最

終目標として CDH母体臍帯から間葉系幹細胞を採取する試みを行い、安定的に採取す

ることが可能となっている。全国調査については調査規模や検討事項など次年度以

降、更なる準備を行い、実施する予定である。 
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Ａ．研究目的 

１）新生児先天性横隔膜ヘルニア研究グル

ープ(JCDHSG)分科会 

JCDHSG は全 15 施設が症例登録を行う症例

登録制度を用いた臨床研究を遂行してきた

が、すべての施設が均等にエフォートを割き、

データを収集できる訳ではない。テーマ別に

より深層に焦点を当てた小規模臨床研究を

行う事も可能である。今年度は昨年に引き続

き 3 つのテーマで臨床研究を継続している。 

２）症例登録制度の確立とエビデンス創出 

Research Electronic Data Capture （以

下、REDCap）を用いた症例登録制度から新た

な研究から論文作成をおこなった。また、国

際共同研究からも新たなエビデンスが創出

された。ガイドライン改訂版の作成工程から

システマティックレビューに関する論文も

受理された。 

３）患者・家族会支援 

令和 2年 5月に立ち上がった CDH患者家族

会は今年で 3 年を経過したが、社会的認知

度の向上や会員のモチベーション維持、具

体的支援策や医師との連携など、持続可能

性を追求する際の課題は残っている。患者

会の求める姿と今後の JCDHSG との連携に

ついて、以前おこなったアンケート調査結

果をまとめて報告した。また、長期的な患者

支 援 に つ い て PPI （ Patient Public 

Involvement）導入について検討した。 

４）バイオバンク設立 

希少難治性疾患に対する基礎研究の目的は、

疾患の原因検索と新規治療法の開発である。

生体組織試料と臨床データがリンクするデ

ータベースの構築が理想的である。倫理的配

慮を踏まえて、将来的には、症例登録制度に

生体組織登録を上乗せし、未知の病因検索や

新規治療法の開発に取り組む事を目標とし

て、九州大学で基礎研究を継続している。 

５）CDH全国再調査 

2010 年に施行した CDH 全国調査結果から

10年以上が経過した。その間、JCDHSGではガ

イドライン初版、改訂版を輩出したが、臨床

現場においてどの程度活用されているか、医

療の質が改善しているのかを検証する必要

がある。CDH 全国調査を再調査する意義につ

いて議論した。 

 

Ｂ．研究方法ならびに研究結果 

研究代表者 1名、研究分担者 7名、研究協

力者 48名の協力を得て、今年度の研究を遂

行した（資料 1-1）。本年度の CDH研究グル

ープ会議は令和 4 年 7 月と令和 5 年 2 月の

計 2回 web会議で施行した。（資料 1-2）会

議の結果について添付する。（資料 1-3） 

１） 新生児先天性横隔膜ヘルニア研究グル

ープ(JCDHSG)分科会 

①  心機能分科会 

令和 4 年 1 月から開始された心機能分科

会は令和 6 年 3 月までに計 7 回の web 会議

が開催された。現在、近畿大学を親施設とし

て 8 施設の協力のもとに多機関共同研究が

進められる予定である。現在、近畿大学の倫

理審査が終了し、多機関共同研究が実施さ

れている。 

②  長期予後分科会 

 令和 3 年 1 月に初回会議が開催され、令

和 6年 3月までに 3回の会議が実施された。

今年度施行した 3 回目の議事録を添付する。

（資料 1-4）長期に経過観察をされている

CDH患者は 15施設中 6施設で、全体の登録

症例の約 65%である。逸脱の理由は、発達に

問題のない子が多い事や、精神発達検査に
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必要な臨床心理士が自施設にいないため検

査自体が出来ない、そもそもフォローアッ

プをしていない等である。また、本邦で広く

行われている発達評価が国際的に活用でき

ない可能性がある事や、CDHの発達にどのよ

うな特性があるかがわかっていない事等が

問題としてあげられ、今後は評価方法とタ

ーゲットとなる障害の傾向について焦点を

絞り検討する必要があると考えられた。 

③ 国際共同研究 

令和 3年 11月 23日に米国よりデータを受

領し、2つの国際共同研究が始まり、大阪大

学小児外科は 3666例の登録症例から「気胸

発生と CDH の予後」について解析を行い、

論文化された。九州大学小児外科は 8251例

の登録症例から「有嚢性 CDH と予後」につ

いて解析を行っている。 

２）症例登録制度の確立とエビデンス創出 

本研究班で症例データ登録に利用してい

る REDCap の症例登録システムにおける登

録状況について報告する。2006年出生から

の症例を登録し、現在 1200例が症例登録さ

れている。（資料 2-1）成果として、今年度

は英文論文で 5 編の論文が既に採用・掲載

され、さらに 3 編の論文が投稿準備中で状

態である（資料 2-2）。 

３）患者・家族会支援 

JCDHSG の主な活動支援内容としては、アン

ケート調査結果のまとめと PPI に関する検

討をおこない、CDH 患者・家族会(CDH-PFA)

からの「合併症ハンドブック」の発行支援、

患者会での講演（2024 年 2 月 3 日：永田、

web 講演）をおこなった。JCDHSG が自施設

で治療した患者・家族におこなったアンケ

ート調査では、CDH-PFAの認知度が 11%であ

る事、患者会に参加したいと答えた患者・家

族が 27%であったこと、50%が退院後のコン

サルトに関して興味を示し、CDH-PFAには多

くが疾患情報（70%）や治療法（61%）に関す

る情報提供を望んでいる事が明らかとなっ

た。PPIについては、患者会と JCDHSGをつ

なぐアプリ開発を考えており、今後は開発

基金獲得も含めて引き続き検討をおこなう

こととした。その他、CDH患者・家族会(CDH-

PFA)からの「合併症ハンドブック」の発行を

支援し、患者会での講演（2024年 2月 3日：

永田、web講演）をおこなった。 

４）バイオバンク設立 

CDHのバイバンク設立の先駆けとして、親

施設である九州大学小児外科では CDH 母体

の臍帯から間葉系幹細胞を採取して保存す

る研究を実施している。既に 10名の検体か

ら間葉系幹細胞を採取し、今後、横隔膜再生

研究等に使用するとともに、JCDHSGの他施

設にも研究協力を要請する予定である。 

５）CDH全国調査再調査 

2010 年の CDH 全国調査では、小児外科学

会認定施設・教育関連施設、全国の総合・地

域周産期母子医療センターをアンケート調

査の対象とした。今後、アンケート内容と対

象施設の設定、ガイドラインの浸透度度を

どのように調査項目に反映するか更なる検

討を加える必要がある。 

 

Ｄ．考察 

１）新生児先天性横隔膜ヘルニア研究グル

ープ(JCDHSG)分科会 

本研究班は、希少難治性疾患である CDHの

診療実態全国調査から始まり、小児慢性特

定疾病認定・指定難病認定、症例登録制度の

確立、国際共同研究、ガイドライン初版発

刊・改訂版発刊、患者会支援と多岐にわたる

活動をおこなってきた。様々な活動を通じ

て、科学的根拠の創出に努めてきたが、登録
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制度の煩雑化やメンバー変更、多岐にわた

る活動によって、より効率的でエビデンス

レベルの高い臨床研究を遂行する必要性が

出てきたといて点で、転換期を迎えている。

すなわち、研究グループの分業化や臨床研

究を前向き研究とする事を重点的課題と考

えており、今後の分科会活動の活性化が

JCDHSGの持続可能性やよりエビデンスレベ

ルの高い科学的根拠創出への鍵を握るだろ

うと考えている。 

２）症例登録制度の確立とエビデンス創出 

今年度、症例登録制度文は 3つの論文が受

理された。また、診療ガイドライン改訂の際

のシステマティックレビューからも 1 論文

が受理され、国際共同研究からも 1 編の論

文が受理されている。今後は、2017年よあ

り前向きに登録制度を実施するようになっ

たため、よりエビデンスレベルの高い前向

き研究についての論文化をすすめていく予

定である。 

３）患者・家族会支援 

CDH-PFA が立ち上がり 3 年経過した。CDH-

PFAのアンケート調査結果からは、患者会の

認知度向上と患者側が求める CDH に関する

情報をいかに医療者側からも提供していけ

るかが課題であると感じた。CDH-PFA と

JCDHSG のハブとして、PPI の活用法につい

て、引き続き議論をおこなうとともに、CDH-

PFAの活性化や持続可能性について議論し、

支援を継続していく必要があると考えてい

る。また、コロナ禍が終息を迎え、2023年

4 月 2 日に大阪で初めての患者会総会を対

面で開催する事が出来た事は支援する側に

とって大変喜ばしい出来事であった。 

４）バイオバンク設立 

親施設である九州大学でバイオバンク制

度を設立し、基礎研究に着手している。引き

続き、JCDHSG における多施設共同研究や、

成育疾患関連バイオバンクとの連携を模索

する必要がある。 

５）CDH全国再調査 

2010 年の全国調査から 10 年以上経過し、

ガイドラインが発刊された。ガイドライン

の浸透性や多施設共同研究の幅を広げるた

めに、症例数の多い施設の参加や参加地域

の拡大を目指す必要がある。 

 

Ｅ．結論 

令和 5 年度の新生児先天性横隔膜ヘルニ

ア研究グループの活動概要について、5つの

プロジェクトを中心に述べた。一昨年度、

CDH診療ガイドラインの改訂が終了したが、

本邦よりエビデンスレベルの高い研究を輩

出する課題は未だ残っている。政策医療研

究班の一員としての患者会支援や医療の質

向上は、何をもって成果とするかは難しい

が、道半ばである事は明白である。成人領域

との新たな連携も重要課題であり、長期予

後の実態解明とともに今後の課題である。

引き続き、基礎研究を推進する事で疾患原

因の究明や新規治療法開発にも貢献したい。 

 

Ｆ．研究発表 

1. 論文発表 

1) Mimura K, Endo M, Kawanishi Y, et 

al.  

Neonatal outcomes with congenital 

diaphragmatic hernia in full term 

versus early term delivery: A 

systematic review and meta-

analysis 

Prenat Diagn 43(8): 993-1001, 

2023 
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2023 
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Outcomes of Congenital 
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Assessment of pulmonary artery 
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birth in congenital diaphragmatic 
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study in Japan 

J Perinatol 43(10): 1295-1300, 

2023 

5) Masahata K, Nagata K, Terui K, et 

al. Risk factors for preoperative 

pneumothorax in neonates with 

isolated left-sided congenital 
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おけるビッグデータの有効活用」希

少難治性疾患におけるビッグデータ

を用いたエビデンス創出 日本先天

性横隔膜ヘルニア研究グループ

（JCDHSG）と国際共同研究の比較．

第123回日本外科学会学術集会、

2023年4月29日、東京 

2) 永田公二、他．重症先天性横隔膜ヘ

ルニアにおける胎児鏡下気管閉塞術

の適応と診療ガイドライン掲載に向

けた今後の課題．第123回日本外科

学会学術集会、2023年4月29日、東

京 

3) Usui N. Overview of the current 

treatment of congenital 

diaphragmatic hernia. 61th JSPS 

2023,3rd June, Osaka, Japan 

4) Nagata K. The long-term outcome 

of the Japanese congenital 

diaphragmatic hernia patients. 

61th JSPS 2023,3rd June, Osaka, 

Japan 

5) Terui K. What we learned from 

registration study of congenital 

diaphragmatic hernia. 61th JSPS 

2023,3rd June, Osaka, Japan 

6) Terakawa Yumi. Launch of the 

congenital diaphragmatic hernia 
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in Japan. 61th JSPS 2023,3rd 

June, Osaka, Japan 

7) 矢本真也、他．「CDH難治例手術の

要点と盲点（重症症例・合併症症例

の対応と胸腔鏡手技の実際）胸腔鏡

下先天性横隔膜ヘルニア手術の開腹
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G．知的財産の出願・登録状況 
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資料 1-1 

 

  

区　　　　分 氏　　名 所　　　　　属　　　　　等　　（所属・部局　部門） 職　　　名

研 究 代 表 者 新任 照井　慶太 千葉大学大学院医学研究院　小児外科学 准教授

研 究 分 担 者 永田　公二 九州大学病院　小児外科 講師

継続 臼井　規朗 地方独立行政法人大阪府立病院機構大阪母子医療センター 小児外科 副院長

奥山　宏臣 大阪大学大学院医学系研究科　小児成育外科 教　授

新任 佐藤　義朗 名古屋大学医学部附属病院　総合周産期母子医療センター新生児部門 病院准教授

新任 丸山　秀彦 国立研究開発法人国立成育医療研究センター周産期・母性診療センター　新生児科 医　長

佐藤　泰憲 慶應義塾大学医学部衛生学公衆衛生学 准教授

研 究 協 力 者 増本　幸二 筑波大学医学医療系　小児外科 教　授

神保　教広 筑波大学医学医療系　小児外科 講　師

矢崎　悠太 順天堂大学医学部　小児外科 助　教

岡崎　任晴 順天堂大学医学部浦安病院　小児外科 教　授

山本　祐華 順天堂大学医学部　産婦人科 准教授

奥主健太郎 千葉大学大学院医学研究院　小児科 助　教

新任 和田　誠司 国立研究開発法人国立成育医療研究センター 周産期・母性診療センター センター長

新任 石丸　哲也 国立研究開発法人国立成育医療研究センター　小児外科系専門診療部外科 診療部長

米田　康太 国立研究開発法人国立成育医療研究センター周産期・母性診療センター　新生児科 医　師

諫山　哲哉 国立研究開発法人国立成育医療研究センター周産期・母性診療センター　新生児科 診療部長

継続 甘利昭一郎 国立研究開発法人国立成育医療研究センター　周産期・母性診療センター　新生児科 医　師

新任 柴田　優花 国立研究開発法人国立成育医療研究センター　周産期・母性診療センター　新生児科 医　師

新任 福井　加奈 国立研究開発法人国立成育医療研究センター　周産期・母性診療センター　新生児科 医　師

小林　徹 国立研究開発法人国立成育医療研究センター　臨床研究センターデータサイエンス部門 部門長

桐野　浩輔 国立研究開発法人国立成育医療研究センター　臨床研究センターデータサイエンス部門
データサイエンス

専門職

豊島　勝昭 地方独立行政法人神奈川県立病院機構神奈川県立こども医療センター 新生児科 部　長

勝又　薫 地方独立行政法人神奈川県立病院機構神奈川県立こども医療センター 新生児科 医　長

斎藤　朋子 地方独立行政法人神奈川県立病院機構神奈川県立こども医療センター 新生児科 医　長

青木　宏諭 地方独立行政法人神奈川県立病院機構神奈川県立こども医療センター 新生児科 研究員

川瀧　元良 地方独立行政法人神奈川県立病院機構神奈川県立こども医療センター 新生児科 非常勤医師

矢本　真也 静岡県立こども病院 小児外科 医　長

浅沼  賀洋 静岡県立こども病院 新生児科 医　長

児玉 洋平 静岡県立こども病院 新生児科 副医長

三浦　良介 東海国立大学機構名古屋大学医学部附属病院　総合周産期母子医療センター新生児部門 特任助教

谷口　顕信 東海国立大学機構名古屋大学医学部附属病院　総合周産期母子医療センター新生児部門 病院助教

鈴木　俊彦 東海国立大学機構名古屋大学医学部附属病院　総合周産期母子医療センター新生児部門 助教

新任 田中 龍一 東海国立大学機構名古屋大学医学部附属病院　総合周産期母子医療センター新生児部門 病院助教

新任 上田 一仁 東海国立大学機構名古屋大学医学部附属病院　総合周産期母子医療センター新生児部門 助教

金　聖和 京都府立医科大学 小児外科 助　教

稲村　　昇 近畿大学医学部　小児科学教室 教授

新任 丸谷　怜 近畿大学医学部　小児科学教室 講師

小池　勇樹 三重大学病院 小児外科 講　師

横井　暁子 兵庫県立こども病院　小児外科 部　長

新任 岩谷　壮太 兵庫県立こども病院　新生児内科 医長

清水　義之 地方独立行政法人大阪府立病院機構大阪母子医療センター 集中治療科 副部長

望月　成隆 地方独立行政法人大阪府立病院機構大阪母子医療センター 新生児科 副部長

石井陽一郎 地方独立行政法人大阪府立病院機構大阪母子医療センター 小児循環器科 副部長

梅田　聡 地方独立行政法人大阪府立病院機構大阪母子医療センター 小児外科 医　長

遠藤　誠之 大阪大学大学院医学系研究科　生命育成看護科学講座 教　授

味村　和哉 大阪大学大学院医学系研究科　産婦人科 助　教

川西　陽子 大阪大学大学院医学系研究科　産婦人科 助　教

藤井　誠 大阪大学大学院医学系研究科保健学専攻 准教授

田附　裕子 大阪大学大学院医学系研究科　小児成育外科 准教授

正畠　和典 愛染橋病院　外科・小児外科 部長

荒堀　仁美 大阪大学大学院医学系研究科　小児科（新生児） 助　教

石井 良  大阪大学大学院医学系研究科　小児科学 助　教

永田　弾 九州大学大学院医学研究院　成長発達医学分野(小児循環器) 講　師

井上　普介 九州大学大学院医学研究院　成長発達医学分野(新生児) 助教講師

新任 福田　篤久 九州大学大学院医学研究院　小児外科学分野 助　教

新任 Alvin Santoso Kalim 九州大学大学院医学研究院　小児外科学分野 大学院生

新任 清木場　亮 九州大学病院　総合周産期母子医療センター（産科） 助教

近藤　琢也 九州大学大学院医学研究院　共同研究部門 助　教
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資料 2-2 

令和5年度 厚生労働科学研究費補助金 
【難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業）】 

「呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究」（23FC1051） 
令和5年度 第1回 先天性横隔膜ヘルニア研究グループ web会議 

 

日 程：令和 5 年 6 月 22日 18:00～20:00 (2 時間)  (最大延長 2.5 時間) 

CiscoWebEx ミーティング番号（アクセスコード番号）：2519 959 0555 
ミーティングパスワード        ： U3b229AE487 

 
【議題】      司会 永田公二 

18:00 －開始予定－ 

Ⅰ．開会のご挨拶（5分）     照井慶太先生 

Ⅱ．前回議事録の確認・来年度メンバー(資料）（10分） 永田公二 

  メンバー紹介、Authorship、多機関共同研究、今年度の計画概要 

Ⅲ．JCDHSGデータ整理、REDCapデータ登録(5分)  照井慶太先生 

Ⅳ．今年度受理された論文紹介（5分）   永田公二 

Ⅴ．分科会報告（20分）     永田公二 

国際共同研究（永田）、循環器分科会（稲村先生） 

長期予後（豊島先生）、DPC linkage（桐野先生） 

Ⅵ．現在投稿中のJCDHSG研究     永田公二 

現在進行中の研究計画のプレゼンテーション（議論含む：3分×5) 

□肺動脈径と CDHの予後     岡崎任晴先生 

□心形態評価      矢本真也先生 

□Japan Protocol      永田公二 

□長期合併症      田附裕子先生 

□心疾患合併 CDHに関する検討    石井 良先生 

Ⅷ．新規研究計画（50分）     永田公二 

  □呼吸器（伊藤先生） □胸腔鏡手術（矢本先生）□手術時期 

  ■患者会とPPI(Patient Public Involvement(照井) 

  ■FETOの適応拡大（和田先生） ■FETOと気管異常（丸山先生） 

  ■3歳時の発達状況（豊島）■出生前診断と肺合併症（永田） 

■停留精巣（梅田先生）■初期治療（横井先生） 

Ⅸ．患者会支援（5分）     照井慶太先生 

Ⅹ．閉会のご挨拶（5分）     臼井規朗先生 
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20：00－ 終了予定 
（計 120分） 

最大延長 20:30まで 

令和5年度 厚生労働科学研究費補助金 
【難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業）】 

「呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究」（23FC1051） 
令和5年度 第2回 日本先天性横隔膜ヘルニア研究グループ web会議 

 

日 程：令和 6 年 1 月 9日 18:30～20:30 (2 時間)  (最大延長 2.5 時間) 

CiscoWebEx ミーティング番号（アクセスコード番号）：2513 678 5747 
ミーティングパスワード        ： SNuDjis5g33 

 
【議題】      司会 永田公二 

18:30 －開始予定－ 

Ⅰ．開会のご挨拶（5分）     照井慶太先生 

Ⅱ．前回議事録の確認・各施設の現状の紹介（10分）  永田公二 

Ⅲ．今年度受理された論文紹介（5分）   各執筆者より 

Ⅳ．JCDHSGデータ整理、REDCapデータ登録(5分)  照井慶太先生 

Ⅴ．来年度以降の JCDHSGの臨床研究の在り方について（25分）永田公二 

  Authorship、多機関共同研究、来年度以降の研究・登録制度、全国調査 

Ⅵ．分科会報告（15分）     永田公二 

国際共同研究（永田）、循環器分科会（稲村先生）、 

長期予後（豊島先生） 

Ⅶ．現在投稿中のJCDHSG研究     永田公二 

現在進行中の研究のプレゼンテーション（議論含む：3分×5) 

□心形態評価      矢本真也先生 

□患者会設立支援      永田公二 

□Japan Protocol      永田公二 

□長期合併症      田附裕子先生 

□心疾患合併 CDHに関する検討    石井 良先生 

Ⅷ．新規研究計画（35分）     永田公二 

  □呼吸器（伊藤先生） □胸腔鏡手術（矢本先生）□手術時期 

  □患者会とPPI(Patient Public Involvement(照井) 

  □FETOの適応拡大（和田先生） □FETOと気管異常（丸山先生） 
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  □3歳時の発達状況（豊島）□出生前診断と肺合併症（永田） 

□停留精巣（梅田先生）□初期治療（横井先生） 

Ⅸ． 閉会のご挨拶（5分）     臼井規朗先生 

20：30－ 終了予定 
（計 120分） 

最大延長 21:00まで 
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資料 1-3 

令和5年度 厚生労働科学研究費補助金 
【難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業）】 

「呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究」（23FC1051） 
令和5年度 第1回 先天性横隔膜ヘルニア研究グループ web会議 議事録 

 

日 程：令和 5 年 6 月 22日 18:00～20:00 (2 時間)  (最大延長 2.5 時間) 

CiscoWebEx ミーティング番号（アクセスコード番号）：2519 959 0555 
ミーティングパスワード        ： U3b229AE487 

 
参加者（敬称略）：照井、永田（公）、臼井、奥山、佐藤、丸山、神保、矢崎、岡崎、山本、
和田、米田、柴田、福井、小林、桐野、豊島、勝又、斎藤、青木、矢本、三浦、谷口、鈴木、
田中、上田、金、稲村、丸谷、小池、横井、岩谷、清水、石井、梅田、遠藤、味村、藤井、
田附、正畠、荒堀、永田（弾）、井上、福田、清子場、銭谷、左合、近藤 

 
【議題】      司会 永田公二 

18:00 －開始予定－ 

Ⅰ．開会のご挨拶（5分）     照井慶太先生 

 照井先生よりご挨拶いただいた。 

 

Ⅱ．前回議事録の確認・来年度メンバー(資料）     永田公二 

新規参加メンバーが紹介され、皆様よりご挨拶いただいた。 

引き続き、Author Shipに関する説明が行われた。 

研究班の今後の方針に関して、前向き研究として、プロトコール作成後の結果

検証に関する方向性は、7月の周産期新生児学会の学会会場にて調整を行う予

定であること、次回班会議は 2023年 11月ごろを予定していることが報告され

た。 

分科会と国際共同研究が進んでおり、後ほど報告された。 

本年は研究班が切り替わり、初年度であることが確認された。 

患者会の設立支援に関して、寺川先生が第 60回日本小児外科学会で登壇され

た。また、アンケート調査は論文化されておらず、本年度 PAPSに発表し論文

化予定である。 

九大で生体試料収集を進めていることも報告された。 

 

Ⅲ．JCDHSG データ整理、REDCap データ登録(5 分)  照井慶太先生 
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2022年症例データはクリーニング中。各施設の症例数確認が行われ、計 71例

が登録されており、変更などある場合やデータが必要な際は照井先生に問い合

わせる。登録内容（項目）に関する説明も行われた。登録項目が多くなってお

り、今後 1.Basic/2.Advaced/3.Follow-upの 3つに分けて、施設ごとに登録項

目を変える案が提案された。現行の登録項目は 2+3となっている。 

登録する項目に関する検討を、各施設で可能とする方向性が示された。 

各施設よりデータ収集にどの程度の労力を要するか報告がなされた。 

論文作成の内容や欠損の多い項目など踏まえて、登録項目は過不足ないように

調整していく方向となった。 

 

Ⅳ．今年度受理された論文紹介（5 分）   永田公二 

味村先生、今西先生、丸山先生作成の論文は acceptされ、岡崎先生が現在投

稿中であることが報告された。 

 

Ⅴ．分科会報告（20 分）     永田公二 

〇国際共同研究（永田）（2 施設が論文作成中） 

倫理申請や契約に関する説明がなされた。研究内容テーマは 2つで、気胸と有

嚢性。それぞれ阪大（正畠先生、完成済、投稿）と九大（近藤、作成中）が担

当になっている。最終的な投稿先選定の方法、メリット、デメリットなどに関

しても情報共有され、Annual reportの見方について説明がなされた。 

2024年 CDH Internationalの案内も行われた。 

〇循環器分科会（稲村先生）（8 施設参加中） 

2023年 2月にキックオフミーティングを行い、4腔断面解析の手法を統一。 

解析は動画を送ってもらって同じ手法で行う予定。 

生存/死亡で出すなら 200例必要だが、まずは 100例で項目減らして検討予

定。 

追加調査（カテコラミンや輸液量など）を検討している。 

細かな調整を終え、まもなくスタートできるところ。 

動画の送り方に関して質問があり、まずは正常症例で試す予定であると返答さ

れた。 

〇長期予後（豊島先生）（7 施設参加中） 

検査環境が施設ごとに異なるので、環境のすり合わせを行う。 

後ろ向きで CQを設定するような検討をして、前向きにすり合わせていく方

針。 

DQが低い人は比較的少なく、その他の調査項目（ADHDなど）の検討も必要か

も。精神発達や発達障害をメインに検討する予定。 
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9歳くらいになると支援が必要になる人がいるので、重症度との相関も検討し

たい。 

〇DPC linkage（桐野先生）（4 施設） 

CDHレジストリと DPCをリンクするアプリを作成してリンクし、実際にデータ

取得。2014年以降で環境整備されており、今回の検討では 2015年以降でアク

セスできた。156例の完全連結データ→DPC 変数として抽出し、レジストリの

精度が高いことが確認された。 

DPC独自のデータとして、医療費総額を施設ごとに表示できる。施設毎の外れ

値は存在するが分布は似ている。 

今後の予定：一定範囲内で利用価値あることを示し、研究班にデータを共有し

てさらなる検討を検討する。 

 

Ⅵ．現在投稿中の JCDHSG研究     永田公二 

現在進行中の研究計画のプレゼンテーション（議論含む：3分×5) 

□肺動脈径と CDH の予後（岡崎先生） 

J perinatology投稿中。初回 revise済。 

3週間程度で再投稿に対する返信が来る予定。 

照井先生より追加データもらい、再投稿した。 

□心形態評価（矢本先生） 

周産期新生児学会に発表予定。10年間のデータで胎児心臓超音波検査データを

用いて検討。MVは-4SD近くになる。AUC検討まで終了。カットオフ値検討中。 

胎児心エコーの論文より z-scoreを決定している。 

□Japan Protocol（永田先生） 

6月中に draft送付予定 

□長期合併症（田附先生） 

側弯、漏斗教のデータ収集継続中。 

□心疾患合併 CDH に関する検討（石井先生） 

本日不参加のため、次回報告予定。 

 

Ⅷ．新規研究計画（50分）     永田公二 

□呼吸器（前向き：伊藤先生） 

本日不参加のため次回報告予定。 

□胸腔鏡手術（前向き：矢本先生） 

施設間で胸腔鏡の適応が異なるので、前向きとして単純にまとめるのは難しい

かもしれない。データ収集に難渋しているが、Conversionと再発に焦点を当てて
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検討する予定。手術手技を組み込むとデータがないので、AMEDの治療法比較の内

容で前向きに載せ替えて検討してはどうか。 

阪大の胸腔鏡適応はNO減量でき、体位が取れれば。パッチが必要そうな症例でも

重症度に関わらず行っている。適応拡大してきている印象。 

施設間の手術適応や方針などの調査も検討する。 

□手術時期（前向き：担当未決定） 

上記同様、手術時期に関しては前向きとしての検討は難しいのではないか。 

■患者会とPPI(Patient Public Involvement(照井) 

英国から始まった概念で、その概念と日本での経過を説明。 

JCDHSGをhubとして進めたい。患者家族会アプリを作成し、PPI、JCDHSGが付随で

きないか検討している。アプリは、患者に対するよりどころやencourageとして

の利用と、長期的な組み立てを検討する必要がある。 

早産時でトライした際には、患者にデータを戻していたが、それに伴うデメリッ

トも散見された。資金を得ると、アプリ作成会社は多数参加してくるが、そのあ

たりも注意が必要。HPを上手に使用することも案のひとつ。資金獲得と患者情報

の考え方、実際にどのように使用・運用するかなどの問題がある。 

■FETOの適応拡大（和田先生） 

o/eLHE25%以下では生存率40-50%。計測の正確性や重症度判定の問題があるので、

o/eLHR以外の項目を判断基準にしてはどうかなど検討したい。34wでバルーン抜

去するのがストレスとなる。現在、MRIでバルーンを抜去できるようにする臨床

試験進行中だが、実用化はまだ先。 

左合先生からもご報告あり。 

アメリカではFETOは進んでおらず、ECMOで成績が上がっている。Deprestもあま

り症例は増えていないといっており、ModerateはなかなかOfferできていない。

妊娠中期では診断しきれないのではないかと考えている。o/eLHRは妊娠週数で

変わらないといわれているが、そうとも思えない部分もあり、もっと正確に評価

できる方法や項目などをJCDHSGのデータで探せないかと考えている。FETOの適

応を考えるうえで、いい方法が本研究班から出せないか検討したい。 

■FETOと気管異常（丸山先生） 

既報データを検索中。 

■3歳時の発達状況（豊島） 
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3歳の発達検査フォロー率67%の集団で検討。 

発達に影響する因子はo/eLHR、肝脱出、NO使用、胎児治療、呼吸管理日数、入院

日数などで有意差あり。北野分類はグループごと変わるが、グループ２以上で一

般分布よりも下がる。重症度よりも、SGAと退院時経管栄養が3歳時点予後に影響

する結果であった。前向き検討用の基礎データ解析結果は上記の通り。 

先天的要因か後天的要因かに関しては、先天的な要因もありそうで、経管栄養に

関しては先天要因ある可能性は十分にある。重症でも助かると発達が子もいる

という結果になっている。重症度という点では照井分類を用いて検討した。 

経管栄養の発達への影響は、大阪母子の単施設検討でも同様の結果であり、正し

い結果である可能性が高い。前向きにデータ収集していく必要がある。そのうえ

で、特に経管栄養を持って帰るお子さんはより慎重に見ていく必要がある。経管

栄養になる要因も検討する必要がある。 

■出生前診断と肺合併症（永田） 

o/eLHRで分類するとsevereは診断週数が早く、NO使用率高い結果。日本のデータ

では、肝脱出のない症例ではo/eLHRで階層化されていなかった。 

Intact discharge は階層化されるが、肝脱出のほうが予後悪い。 

→o/eLHR、肝脱出、出生週数を用いた詳細な検証を計画している。 

診断週数のずれや計測方法に関しては産科Drとも連携して調整する方針。 

■停留精巣（梅田先生） 

大阪母子センター単一施設で検討し、第60回日本小児外科学会で発表。 

腹壁破裂で検討した際には、腹圧低下による停留精巣発生率の上昇と考察 

→CDHでも腹圧低下していると考え検討した。 

16/66例(発生率24.2%)、出生週数、体重、Apgar、欠損孔大、パッチ使用、呼吸

管理期間で有意差あり→多変量解析では欠損孔大で多い結果。 

追加データ？（停留精巣の有無、診断時期、手術の有無など）→すでに項目有。

長期データでも6歳までは手術されている印象。 

■初期治療（横井先生） 

神奈川こども、静岡こどもの3施設データで第一啼泣の有無で検討した。 

上記結果より、各施設で挿管優先なのか鎮静優先なのか、胎児麻酔で出すのか、

施設間で差はあるのか。挿管時間がデータにあるので、そこに注目して検討でき

ないか。また、挿管優先か、鎮静優先かを各施設に確認が必要。 
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Ⅸ．患者会支援（5 分）     照井慶太先生 

患者会とPPIでの内容に重複するため省略 

 

Ⅹ．閉会のご挨拶（5分）     臼井規朗先生 

臼井先生より閉会のご挨拶をいただいた。 

 

20:40 終了 

 
 
 

令和5年度 厚生労働科学研究費補助金 
【難治性疾患等克服研究事業（難治性疾患克服研究事業）】 

「呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究」（23FC1051） 
令和5年度 第2回 日本先天性横隔膜ヘルニア研究グループ web会議議事録（案） 

 

日 程：令和 6 年 1 月 9日 18:30～20:30 (2 時間)  (最大延長 2.5 時間) 

CiscoWebEx ミーティング番号（アクセスコード番号）：2513 678 5747 
ミーティングパスワード        ： SNuDjis5g33 

参加者：照井、永田、正畠、稲村、豊島、青木、丸谷、岩谷、斎藤、谷口、上田、佐藤、金、和田、奥

山、小池、山本、川口、佐合、丸山、石丸、柴田、梅田、横井、清水、田附、矢本、神保、福田、福井、

鈴木、藤井、荒堀、臼井、勝又、味村、矢崎、奥主、近藤 (敬称略) 

【議題】      司会 永田公二 

18:30 －開始予定－ 

Ⅰ．開会のご挨拶（5分）     照井慶太先生 

Ⅱ．前回議事録の確認・各施設の現状の紹介（10分）  永田公二 

Ⅲ．今年度受理された論文紹介（5分）   各執筆者より 

Ⅳ．JCDHSGデータ整理、REDCapデータ登録(5分)  照井慶太先生 

Ⅴ．来年度以降の JCDHSGの臨床研究の在り方について（25分）永田公二 

  Authorship、多機関共同研究、来年度以降の研究・登録制度、全国調査 

Ⅵ．分科会報告（15分）     永田公二 

国際共同研究（永田）、循環器分科会（稲村先生）、 

長期予後（豊島先生） 

Ⅶ．現在投稿中のJCDHSG研究     永田公二 

現在進行中の研究のプレゼンテーション（議論含む：3分×5) 
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□心形態評価      矢本真也先生 

□患者会設立支援      永田公二 

□Japan Protocol      永田公二 

□長期合併症      田附裕子先生 

□心疾患合併 CDHに関する検討    石井 良先生 

Ⅷ．新規研究計画（35分）     永田公二 

  □呼吸器（伊藤先生） □胸腔鏡手術（矢本先生）□手術時期 

  □患者会とPPI(Patient Public Involvement(照井) 

  □FETOの適応拡大（和田先生） □FETOと気管異常（丸山先生） 

  □3歳時の発達状況（豊島）□出生前診断と肺合併症（永田） 

□停留精巣（梅田先生）□初期治療（横井先生） 

Ⅸ． 閉会のご挨拶（5分）     臼井規朗先生 

20：30－ 終了予定 

 
Ⅰ．開会のご挨拶 
照井慶太先生より、開会に際してのご挨拶が行われた。 

Ⅱ．前回議事録の確認・各施設の現状の紹介 
各施設より、昨年度の症例状況が報告され、以下の通りであった。 

名古屋大学（佐藤先生）：年間 10例程度継続している。 
大阪大学（田附先生）：昨年 2例。2例とも胸腔鏡で手術施行。 
成育医療センター（丸山先生）：昨年 15例程度。FETOは 2 件施行。 
大阪母子（臼井先生）：昨年 10 例。京都府立（金先生）：昨年左 1 例、右 1 例。 
三重大学（小池先生）：年末に 1 例、院外症例。胸腔鏡で手術。 
兵庫県立こども（岩谷）：5例程度で継続している。胸腔鏡も増えている。 
神奈川（豊島）：昨年 12 例。千葉大学（川口先生）：昨年 8 例。胸腔鏡も増えている。 
九州大学（永田）：例年 5 例以上あるが、今年は軽症例も多く胸腔鏡も増えている。 
近畿大学、順天堂大学浦安病院は症例なく、筑波大学は担当の参加が間にあわず聞けていな
い。 
Ⅲ．今年度受理された論文紹介 
岡崎先生：肺動脈径に関する論文が J perinatologyに掲載。 
丸山先生：EDチューブに関する検討、追加データ収集して論文掲載。 
味村先生：SR の内容を投稿し、論文掲載。 
正畠先生：国際共同研究、2回目の revise 済で間もなく採用される見込み。 
永田先生：患者会アンケートは JPS不採用で PSIに再投稿準備中。 
Ⅳ．JCDHSGデータ整理、REDCapデータ登録 
照井先生よりご報告いただいた。 
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・2023 年症例は現時点で 5 例登録済。➡2023年の症例登録を進めていただくよう依頼され
た。 
・施設毎データが必要な場合には、提供可。別途、データの解釈など含め照井先生に相談可
能。 
データ収集・入力負担が大きくなっており、収集データ内容を見直し予定。基本項目のみ登録
し、追加調査やフォローアップなどは、対応可能な施設/研究参加施設で追加収集する方針を検
討している。 
➡収集・登録するデータの内容に関しては今後班内で検討を進めていく方針となった。 
・田附先生よりデータ入力可能医師の一覧が共有された。REDCap へのアクセス可能医師一覧
に長期アクセスのない先生や施設で一人など、入力可能医師の整理。追加が提案された。 
➡一覧は後日データで共有されるため、各施設より削除・追加の依頼をしていただく。 
Ⅴ．来年度以降の JCDHSGの臨床研究の在り方について 
本班会議に先立ち、照井先生、豊島先生、永田先生の 3 名で事前会議を行ったことが報告さ
れ、内容は以下の通りであった。 
・長期予後の分科会の進め方に関して 

1 歳半、3 歳で新版 K式、6歳でWISC。DQ以外の発達障害は、評価難しいが検討する方
針。 
発達を含めた composite outcome まで含めた評価にして、前向き研究にして検討継続予定。 

・登録制度の見直しと authorship 
前向き研究へ移行したいが簡単ではない。登録項目に関しては上記の通り。 
Authorship に関しては、今まで各施設 3 名までとしていたが、緩和を検討している。 
投稿先の雑誌による「制限」に関しては、施設代表者で適宜相談する。 

・全国調査 
2011年以来となる全国調査を企画したい。研究班に参加している 15施設以外（特に、北海
道や東北、中四国などの地域）を含めた、年間 5 例以上の症例を扱う施設をリクルートした
い。 

・ガイドライン 
改訂作業終了し、第 2 版作成済。改訂後の、国内での浸透状況も全国調査で評価したい。 
今後のガイドライン改訂予定に関しても決定したい。 

➡上記の課題に対して、令和 6年度の目標は、○全国調査、○新規施設の勧誘、○登録制度
/authorship 検討委員会、○ガイドライン改訂準備委員会、○長期予後 /心機能評価の分科会 
として継続し、それぞれ小班のような扱いで担当を決めて、研究を進めていくことが提案され
た。 
上記に対して、皆様より以下の意見が述べられた。 
・現在担当している仕事内容に応じて各小班の人員選出を行うのが良いのではないか。 
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・データが大きくなっており、登録項目の見直しが必要で、今までのように盲目的に全項目を
登録する制度は変更したほうが良い。 
・ただし、症例の登録漏れが無いように登録は継続するべきである。 
・検討内容に関しては、手上げ式を継続し、必要な追加データ収集はその検討に参加可能な施
設で行う。 
・長期予後データに関しては今後需要が高まると思われる（のちに詳細について記載） 
○FETOの現状について、和田先生よりご報告いただいた。 
現在までに、国内で 30 例に対して施行している。現在 FRTOに用いるバルーンは製造されて
おらず、事実上入手できなくなっている。FETOの有用性に関する議論は、国際的にも継続さ
れており、出生後の ECMO使用との有意性や FETOを対象とする重症度に関しての議論が多
い。 
日本でも、どの症例を対象としていくかに関しては、再度検討する必要がある。 
日本の独自のデータとしても一度まとめて発信してもよいのではないかとする意見があり、
JCDHSGとして、本課題に手上げを応募する。 
Ⅵ．分科会報告 
・国際共同研究（永田先生より） 
国際共同研究の現状と、今後の方向性について説明が行われた。 
当初は、各施設毎に倫理委員会で申請していたが、現在は九大が代表となり中央診査として申
請している。DUA 締結のこともあり、法務部にも関わってもらっている。 
CDHSGのデータ使用できるようになってからは、有嚢性と気胸の検討を日本で検討する事と
なっている。気胸はすでに 2 回 revised 済。有嚢性は論文作成中。有嚢性は予後が良く、欠損
孔の大木症例で特に予後が良いという結論になる。CDHシンポジウムは本年（2024 年 4 月）
開催。次の課題について各国の先生方と検討する予定。 
・循環器分科会（稲村先生より） 
 四腔断面で 12 項目の計測点を設定し、計測するポイント（出生からの時間軸で設定）を決
めて動画を送って計測する。キックオフミーティング済で、計測画像のポイント（右室大き
く、心尖部の欠けない四腔断面）も設定した。計測数値は PDFデータもつけて送る。近畿大学
の 2 名の計測者で計測。データを神奈川に送付、スペックルトラッキングも併用する予定。統
計家の試算では、200例以上必要となっている。まずは、2 年 100例を目標としている。デー
タの送付は一括でもたびたびでもよい。対象症例が出生したら近畿大学丸谷先生に連絡してい
ただければ、計測のタイミング、項目などはその時に丸谷先生から再度ご指示いただける。 
・長期予後（豊島先生より） 
長期予後のまとめ。フォローアップ率の高い 7 施設のデータで、3 歳時点で評価。224 名。

196 名が対象で、67%フォロー。DQ85 以上は 75％。北野グループ 1 は正常、グループ 2/3 は
正常分布よりも低下している。DQ85 未満の有意項目は肝脱出と LT比、肺血管拡張薬の使用、
胎児治療、人工呼吸期間、入院日数、退院時経管栄養、退院時呼吸補助。多変量解析では
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o/eLHR が有意差あり。症例数は多く日本のデータを発信する意義はあるが、新たな知見では
ない。胎児治療は 7 名、発達の評価までの評価は難しい。上記のデータは、前向き研究の基礎
データとして用いる方針であることが報告された。 
 上記に対して以下の意見が挙げられた。 
・現データのフォローアップ率 6 割台と低いが、後ろ向きではこれ以上変えようがないため、
前向きに変更してからは、7割以上のフォローする必要がある。 
・フォローのタイミングなどに関しては、早産児のフォローに乗せていくのが良く、学習面な
どの評価も含め、より長期の 6歳、9歳までのデータを順次そろえていく方が良い。 
・DQのみでなく、ADHDなどの発達障害や学習障害も含めていく方が良い。 
・外科だけでのフォローは難しいが、新生児外科疾患の発達予後は注目されており、新生児科
と協力して本研究が他疾患のモデルとなるように計画する。 
・施設毎には、それぞれ事情がある中ではあるが、できる限りフォローアップ率を上げ、より
長期に見ていただけるようにお願いされた。 
Ⅶ．現在投稿中の JCDHSG研究  
□心形態評価（矢本先生より） 
周産期新生児学会に発表した。心エコーと胸腔鏡で。データは比較的きれいなデータだが、解
釈が難しく論文化には検討が必要。生存/死亡で分けて妊娠週数の経時的心エコー評価で比較。
僧帽弁のサイズで差が出たりしているが、有意差としての表現方法に難航している。Z-score
での比較でよいのか。 
以下の意見が挙げられた 
・在胎週数ではなく体格別（大体骨長など）で比較するのが良いのではないか。 
・週数での比較であれば前期・中期・後期とする方法もあるのではないか。 
・三尖弁では差が小さく、僧帽弁で差が出る点が非常に興味深い。 
・CDH独自の血流が影響している可能性があるが、M弁の差が出る時期が少し早いため、
FETO適応判断の一助になるかもしれない。 
・M 弁の影響が大きいと言えることは面白い結果である。 
➡上記ご意見をもとに、検討継続する予定。 
□患者会設立支援（永田公二） 
2023 年 9月の PAPSで学会報告した。600 例ほどのアンケート調査結果の報告となった。患者
会を知らない割合高かった。「参加したかった」方は、医療的ケア児のご家族の率が高かった
と結論 
➡PSIへの再投稿予定。 
□Japan Protocol（永田公二） 
前後比較で検討。前期が 490、後期 180。呼吸器設定が変わった、胸腔鏡が増えた、入院期間
が短縮した、生存率は変わっていない。 
□長期合併症（田附先生） 
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358 例（8 例増加）の胸郭変形で検討。漏斗胸で手術は 8 例のみ。 
手術施行が 8 例のみなのかどうかを確認が必要。 
□心疾患合併 CDHに関する検討（石井先生より） 
2006-2020 で検討。1038 例中、心疾患合併 166 例（16%）。単純型 CHDで死亡率 39%、複雑
型で 73%。VSD最多、ASD、CoAが続く。TOF最多で、DORV/HLHSと続く。単純型では
CDHの重症度や他の合併奇形が死亡に影響。HLHSは全例死亡。心疾患ごとのデータまとめた
ものの、詳細の検討には症例個々の追加データが必要になるため、症例登録施設の負担増の可
能性がる。 
以下の意見が挙げられた。 
・肺血流の増減でどう変わるのか、心疾患合併症例をどのタイミングで、各疾患の手術を行う
かなど、大まかな指針が出せるだけでも十分意味がある。 
・他の先行研究では、CHD自体よりも、その他の染色体異常などの影響の方が大きいとする報
告がある。 
・心疾患合併症例でも救命できるというデータは重要であり、追加調査を含めて、症例を絞っ
て継続していただきたい。 
・阪大の中央診査で別の多機関共同研究として申請するのが良いかもしれない。 
・細かいデータよりも、「単心室 vs二心室」などの大きな比較で検討してはどうか。 
・染色体異常を除外して比較できれば新たな知見になりうる。 
➡追加研究として、研究計画書を作成し、詳細なデータ収集を検討していく。 
Ⅷ．新規研究計画（35 分） 
□呼吸器（奥山先生より） 
 Initial ventilation CMVvsHFO。共著者は今後再相談予定。 
 2017 年以降の前向き割り付け試験で、スタンダードプロコールに則って施行している。症例
不足のため、当初の 3 年から 5 年に対象期間を延長して検討している。Primary outcome は生
存とした。Sample size は非劣勢 10%までの計算で、110 例必要と試算。最終的に 124vs123 と
数的には十分となった。CMV のほうが軽症例が多い印象だが、Defect size・Terui分類に有意
差なし。NO使用率/使用期間で有意差あり。神経学的合併症は CMV 有意。中等症/軽症では
CMV がよさそうだが、重症例では HFOが優位となると結論。 
□胸腔鏡手術（矢本先生） 
周産期新生児医学会で発表。 
□患者会と PPI(Patient Public Involvement(照井) 
企業と面談を予定している。アプリというよりは、ホームページで PPIデータを集めつつ、患
者側からはデータがまとまって見れるようにすることを計画している。学校などの教育機関へ
の提出に役立つようにしていく方針。 
□FETOの適応拡大（和田先生） 
上述記の通り 
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□FETOと気管異常（丸山先生） 
本会議ではご報告なし、今後進めていく予定 
□3 歳時の発達状況（豊島先生） 
上述の通り 
□出生前診断と肺合併症（永田先生） 
胎児治療学会で学会発表。2006-2020 年の症例で、左 isolated を対象として検討。日本のデー
タは肝脱出では階層化される。肝非脱出症例では生存率は変わらない。Intact 退院は階層化さ
れていた。年齢を追うごとに酸素投与は減少していく結果も出ている。本検討内容は、CDHシ
ンポジウムでも発表予定。 
□停留精巣（梅田先生） 
CDHシンポジウムと小児外科学会で発表予定。「腹圧が上昇しにくい CDHでは停留精巣が発
生しやすいのではないか」という仮説の検討。単施設の解析では欠損孔の大きさが影響してい
た。 
大変量解析では Apgar5min と欠損孔サイズが有意。追加データとしては精巣の位置、CDH患側
/UDT患側の関係。自然経過（3 歳、6歳）のフォローも含めた報告を含めて、論文化を計画し
たい。 
□初期治療（横井先生） 
本会議ではご報告なし。内容は現在検討中。 
Ⅸ． 閉会のご挨拶 
臼井規朗先生より閉会のご挨拶が行われ、班会議を終了した。 
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資料 1-4 

 

2024/Jan/4 CDH mini meeting 議事録 
 

豊島先生、照井先生、永田 
 

① 長期予後 
・現在の長期予後 project 参加 5 施設（成育、神奈川、母子、名古屋、九大）の症例数は研

究班症例登録の 65%が参加している。 
・長期予後として、新版 K 式で 1 歳半、3 歳をまとめる。新版 K 式は国際標準として弱い

が、6 歳の WISC は発達評価として国際的に活用できる。 
・CDH の発達遅滞自体は数が少ないので、今後の研究上の問題点としては DQ に出てこな

い学習障害、発達性協調運動症（DCD）、ADHD、自閉症などに注目する価値はありそう

である。 
・学習障害は 7 歳で読字、書字スクリーニングをして、疑い児は K-ABC で評価できる。

DCD は早産児に多いが、まだ評価法は確立されていない。 
・早産児のように生死のみではなく発達遅滞を入れた composite outcome で解析する方向

性もある。 
・定期的な meeting を開催するとより project が進みやすいだろう。 
 
② 登録制度/Authorship/新たな研究の在り方 
・登録項目は常に整理するべきである。将来的には研究課題に対して前向きに項目を集める

方向性に進みたい。1 研究に対して project leader と項目を決めてチームを組閣したい。 
・原則 1 施設あたり 3 名までの縛りがあるが、施設によっては困難なこともあるので筆頭

著者の良識に任せる。 
・原則 15 施設の施設代表者に入って頂きたいが、共著者の人数制限がある場合、その都度、

登録数が少ない施設（年間 5 例以下）や各研究への貢献度に応じて個別に判断する。共著

者として論文に名前を入れて欲しい方は出来た論文の内容の把握と意見を述べて欲しい。 
・登録制度は Authorship と強くリンクしているので Authorship に制限が出てきている事

は現時点で情報共有しておきたい。 
・high volume center は登録を継続して頂きたい。 
 
③ 全国調査/ガイドライン改訂/JCDHSG 参加施設の拡大 
・前回 2006-2010 までの症例について全国調査を行った。10 年以上経過して最近の数年分

で症例数を把握したい。 
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・ガイドラインを作成するチームが新たな研究テーマを提案する方向性が良い。 
・神奈川こどもには年間 11 程度の国内留学生がいる。CDH が年間 5 例以上ある施設はな

かなかないのが現状である。年間 2-3 名の入院数の多い施設が多い。 
・アンケート調査対象施設は小児外科学会認定・関連施設、周産期新生児医学会は周産母子

センターで良いが、総合と地域の認定施設と施設規模を反映していない事もあり、症例数

に逆転現象がある地域もある。 
（文責：永田） 
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資料 2-1 

 

REDCap による CDH症例登録の進捗状況 
2024/1/9 令和 5 年度 第 2回班会議資料 

 
 

1. 全登録症例数（2024/1/4 現在） 
年 n デザイン  

2006 50 後方視 12 施設 283 例 
 
2019/3/2  
データ変換＋追加入力 

2007 51  
2008 61  
2009 59  
2010 62  
2011 71  15 施設 841 例 

 
2023/1 データ確定 
 

2012 81  
2013 67  
2014 84  
2015 74  
2016 69  
2017 86 前方視・Protocol 統一 
2018 71  
2019 76  
2020 75  
2021 87 入力項目改訂 
2022 71  Cleaning中 
2023 5  入力締切 2024/2/12 
総計 1,200   

 
2. 2023 年症例の登録（2024/1/4 現在）  

 
 
 
 
 

施設 登録数 
大阪大学 1 
大阪母子医療センター 1 
千葉大学 3 
総計 5 
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入力締切 2024/2/12 
2022 年、2023 年データを併せて Data cleaning 施行予定ですので、ご協力お願いいた
します。 
 

3. 施設毎データ 
 施設毎データが必要な場合、随時お申し付けください。 

 
 
4. 登録内容スリム化計画 

 現行 ：15 施設が 1,000 項目/例を超える入力 
 改定案：項目内容を以下の 3 つに分け、各施設毎にどこまで入力するかを宣言 

1. Basic ごく基本的な入力項目のみ 
2. Advanced 更に詳しい内容の入力 
3. Follow-up 退院後も入力 

 （Advanced＋Follow-up：現行の入力内容と同じ） 
 今後の研究計画 

1. REDCap に項目あり→入力項目のある施設のみが研究に参加 
2. REDCap に項目なし→参加希望施設のみが必要に応じて追加登録 

 
 
 
 

文責：照井慶太 
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CDH研究班 英文論文（2024年3月現在）      

〇厚労科研（臼井班）掲載確定の論文 

キーワード 施設 著者、タイトル、雑誌 

SR  
(分娩時期) 

阪大 Mimura K, Endo M, Kawanishi Y, et al.  
Neonatal outcomes with congenital diaphragmatic hernia in 
full term versus early term delivery: A systematic review and 
meta-analysis 
Prenat Diagn 43(8): 993-1001, 2023 

予後比較 成育 Maruyama H, Amari S, Kanamori Y, et al. 
Intraoperative transpyloric tube insertion for congenital 
diaphragmatic hernia: Analysis of Japanese study group data 
J Pediatr Surg 58 (9): 1663-1669, 2023 

予後比較 
（vs 早産児） 

大 阪

母子 
Imanishi Y, Usui N, Furukawa T, et al. 
Outcomes of Congenital Diaphragmatic Hernia among Preterm 
Infants: Inverse Probability of Treatment Weighting Analysis  
J Perinatol. 43(7): 884-888, 2023 

予後予測 
（肺動脈径） 

順 天

浦安 
Okazaki T, Terui K, Nagata K, et al.  
Assessment of pulmonary artery size as a prognostic factor at 
birth in congenital diaphragmatic hernia: results of a multicenter 
study in Japan 
J Perinatol 43(10): 1295-1300, 2023 

予後予測  
(気胸) 

国際共同研究 

阪大 Masahata K, Nagata K, Terui K, et al. Risk factors for 
preoperative pneumothorax in neonates with isolated left-sided 
congenital diaphragmatic hernia: An international cohort study 

J Pediatr Surg (2024) accepted, online ahead of print 
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〇厚労科研（臼井班）投稿中の論文 

予後予測  
(sac) 

国際共同研究 

九大 Kondo T, Nagata K, Terui K, et al. Does the sac correlate to the 
prognosis of congenital diaphragmatic hernia?  

Pediatr Ssurg Int (in preparation) 

標準治療プロトコ

ール 

 

九大 Nagata K, Terui K, Kondo T, et al. The implementation of the 
standardized protocol for the congenital diaphragmatic hernia 
and its effect for future investigation. 

Pediatr Int (in preparation) 

患者会アンケート

調査 
九大 Kalim AS, Nagata K, Kondo T, et al. How can physicians and 

the patient-family association get together? -A report from the 
Japanese Congenital Diaphragmatic Hernia Study Group-  
JPS (PAPS) 投稿→reject→PSI投稿準備中 
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 厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 

呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究 

 

     研究分担者 黒田 達夫  慶應義塾大学 小児外科 教授 
           渕本 康史  国際医療福祉大学 小児外科 教授 
           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 
           松岡 健太郎 東京都立小児総合医療センター 検査課 部長 

 

研究要旨 

【研究目的】本課題は先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドラインの作成と普及、継続的改訂を

目的とする。先行研究課題で 2022年度に作成したガイドラインについて情報発信を行い、

外部意見を収集してガイドラインをブラッシュアップし、さらにこれらを勘案して次期

ガイドライン改訂に向けて重要臨床課題の見直しと検討を行うことを今年度の目的とし

た。 

【研究方法】１）2022年度に作成した先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドラインについて、引き

続いて学術集会や雑誌誌上に発表して情報発信を行うとともに、国内外の研究者とガイドラ

インの内容に関する意見交換を行い、ガイドラインのブラッシュアップを継続した。 

２）ガイドライン改訂に向けて新たな SCOPE作成作業を開始した。今年度は新たなクリニ

カルクエッション(CQ)の洗い出しを行った。この中で疾患概念の見直しとして先天性肺気道

形成異常（Congenital Pulmonary Airway Malformation; CPAM）の文献的、病理学的研究を

行い、新分類素案を策定した。また移行期医療的側面について全国調査結果の再評価を行っ

た。 

【研究結果】１）2022年作成版先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドラインのブラッシュアップな

らびに広報 パブリックコメントや学会を通じた意見交換により、CPAMの新概念の導入や、

手術治療の実際に関する指摘が得られた。大きな指摘は次期ガイドライン改訂で中心的に検

討することとした。２）ガイドライン改訂に向けて新たな SCOPE作成作業の開始 改訂ガイ

ドラインの SCOPEの素案として①先天性嚢胞性肺疾患にはどのような疾患が含まれるか？②

乳幼児に対する胸腔鏡下手術は有用か？ ③生下時無症状の先天性嚢胞性肺疾患に対する非

手術・モニタリングは有用か？ ④先天性嚢胞性肺疾患に対する肺区域切除は有用か？ ⑤先

天性嚢胞性肺疾患に対する乳児期早期の外科手術は有用か？ ⑥周産期ハイリスクの先天性

嚢胞性肺疾患に対する出生前治療は有用か？ ⑦先天性嚢胞性肺疾患に対する移行期、成人

年齢までのモニタリングは有用か？ が挙げられた。このうち①に関しては文献的並びに病

理学的検討が行われ、従来の CPAMの病型について１型→遺伝子異常に伴う嚢胞形成、２型→

気管支閉鎖症、３型→末梢気道の発生異常と小嚢胞の増殖  として捉え直す仮説案がまとめ

られた。 
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【結論】2022 年度作成版の先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドラインについて引き続いて情報

発信を行い、各領域の専門家を中心にパブリックコメントを収集した。細かい指摘はガイ

ドラインのブラッシュアップとしてフィードバックし、大きな課題は次期ガイドライン

改定の課題と位置付けた。これを元に次期ガイドライン改訂における重要臨床課題の洗

い出しを行い、改訂版の SCOPE 作成に向けて検討を行った。加えて先天性肺気道形成不

全（CPAM）について、文献検討および病理学的検討が行われた。 

 

 

 

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、周産期から成人期に

いたるまで広い年齢において診療を要す

る。しかしながら従来の先天性嚢胞性肺

疾患の定義や分類には混乱があって、現

時点で小児慢性特定疾患の指定は受けた

が、疾患概念の曖昧さから難病の指定ま

では受けられていない。先天性嚢胞性肺

疾患は複数の異なる発生要因による疾患

群であることが明らかにされている。こ

れまで本疾患については発生学的、解剖

学的、臨床的などの視点から分類が試み

られてきたが、従来の分類ではそれぞれ

の疾患定義に重なりを容認する部分があ

り、これらは“ハイブリッド病変”など

と記述されていた。このため各疾患概念

と臨床兆候や重症度との相関が曖昧で、

診療ガイドラインを作成する上でそれぞ

れの細かい疾患概念を踏まえた議論は進

んでいなかった。そこで本課題の先行研

究において、先天性嚢胞性肺疾患の分類

とそれぞれのより明確かつ排他的な定義

の検討・確立が行われた。本研究班では

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。こ

れに基づいて先天性嚢胞性肺疾患の診療

ガイドラインが策定されたが、その冒頭

のクリニカルクエッション（CQ）で本疾

患の新たな分類を取り上げて、①肺気道

形成異常、②肺芽形成異常（過剰肺

芽）、③前腸発生異常、④気管支閉鎖、

⑤その他に大別する新規分類案を提唱

し、総説として各疾患概念が提示され

た。先行研究では、出生前から生直後に

かけて胎児水腫、重症呼吸不全などの重

篤な臨床兆候を呈するものの大部分が肺

気道形成異常に分類される症例であるこ

とが示唆されている。Stockerの提唱する

CPAM 2型に極めて類似した病理所見は気

管支閉鎖症や肺分画症など多くの先天性

嚢胞性肺疾患でも見られることがわれわ

れの研究で明らかにされている。これら

は従来、CPAMとのハイブリッド病変とさ

れてきたが、制作中のガイドラインの基

本的な考え方としてこうした疾患概念の

重複を可及的に避けて、これらの病理所

見を発生過程における気道閉塞による二

次的な変化と新たに位置づけた。こうし

た疾患概念の整理の上で、新たな疾患概

念に基づいて、MINDSの2014年版以降の最
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新版ガイドライン作成マニュアルに準じ

て、10題のCQに対する推奨文と解説文の

形で診療ガイドライン作成が進められ

た。先行研究においてガイドラインは概

ね完成し、国内外の学術集会などで公表

が開始された。併せてこのような場にお

いて領域の専門家との意見交換が行わ

れ、漸次、改訂作業が行われてきた。そ

の中でさらに議論すべき課題も浮き彫り

にされた。 

今年度の研究活動の目的として、診療

ガイドラインの一般公開および広報を進

め、学術集会などによる継続的な情報発

信と質疑・意見交換を経て、パブリック

コメントやこれらの質疑に基づいて推奨

文・解説文をよりブラッシュ・アップし

て完成することを目的とした。学術雑誌

などのメディアへガイドライン関連情報

を継続的に投稿し、ガイドラインの浸透

を図り、関連学会によるガイドラインの

承認を目指すこととした。併せて次のガ

イドライン改定に向けて、新たに問題と

なった嚢胞性肺疾患の分類や、内視鏡手

術や出生前介入などの新規治療につき検

討を開始することをもう一つの研究目的

の柱と位置付けた。 

 

Ｂ．研究方法 

１）2022年作成版先天性嚢胞性肺疾患診療

ガイドラインのブラッシュアップならびに

広報 

2022 年度までの先行研究において作成し

た先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドラインに

ついて、今年度も引き続いて学術集会や雑誌

誌上に発表し、情報発信を行うとともに、国

内外の研究者とガイドラインの内容に関す

る意見交換を行い、ガイドラインへのフィー

ドバックを継続した。 

２）ガイドライン改訂に向けて新たな

SCOPE 作成作業の開始 

(1) 新たなクリニカルクエッション(CQ)

の洗い出し 

上記の国内外の研究者との意見交換から、

2022 年度版のガイドラインのブラッシュア

ップの範囲を超える大きな問題については、

改訂ガイドラインの重要臨床課題として新

たなクリニカルクエッション(CQ)とするこ

ととし、2022 年版ガイドラインの CQ 10 題

の見直し作業を開始した。 

(2) 先天性肺気道形成異常（Congenital 

Pulmonary Airway Malformation; CPAM）の

病理学的研究 

2022 年版ガイドラインに採用された先天

性嚢胞性肺疾患の分類に関して、従来最も代

表的な疾患とされる CPAM に関しては近年の

病理学的、臨床的な検討により新たな知見に

基づいた疾患概念が提唱されつつあり、国内

外の研究者との意見交換の中でも将来的課

題として指摘された。これを受けて、論文の

収集や病理学的、臨床的な検討を行い、仮定

される新たな CPAM の患概念の基盤を策定し

た。 

 

Ｃ．研究結果 

１）2022年作成版先天性嚢胞性肺疾患診療

ガイドラインのブラッシュアップならびに

広報 

今年度も継続的に日本小児外科学会（大阪

）、日本小児呼吸器外科研究会（博多）、太平

洋小児外科学会（Pacific Association of 

Pediatric Surgeons）（インドネシア、バリ）

を中心に関連領域の専門家が集まる国内外
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の学会、研究会などの機会を捉えて意見交換

を行い、本ガイドラインに関する意見やコメ

ントを収集した。重要な議論点をまとめる。 

① 先天性肺気道形成不全 (CPAM)の発生背

景 

 先天性嚢胞性肺疾患の疾患概念・詳細分類

の中で特に Stocker らが提唱する先天性肺気

道形成不全（CPAM ；Congenital Pulmonary 

Airway Malformation) に関して発生学的背景

を中心に昨年度に引き続いて議論された。

Sockerらの提唱するCPAMの概念では、CPAMは

気道の発生の停止または遅延が原因で発生し、

気道の発生過程における発生異常の起こった

部位により中枢側の0型から末梢型の4型に分

けられるとしている。2022 年作成版のガイド

ラインではこの概念を採用したが、近年はこれ

に対して新たな知見と疾患概念が提唱され始

めている。これを受けて時期ガイドライン改訂

時に少なくとも新たに提唱されつつある CPAM

の疾患概念をまとめてその意義を記載する必

要があると考えられた。本研究班では、小児呼

吸器病理の専門家を集めて文献の収集や体系

的評価を開始することとなった。 

② 手術手技 

 2022 年作成版ガイドラインのシステマティ

ック・レビューの時点では小児に対する胸腔鏡

下の肺組織の切除の安全性や効果は確立して

おらず、開胸による直視下手術との優劣に関し

てはエビデンスが得られなかった。このためガ

イドラインではクリニカルクエッションとし

て取り上げていない。その後の胸部内視鏡手術

の小児領域での普及により、小児においても胸

腔鏡下の肺手術の文献が増えている。側湾など

の合併症予防の観点も入れて、改めて体系的文

献検察はガイドライン改定には必須であると

考えられた。 

③ 手術術式 

 先天性嚢胞性肺疾患に対する標準術式につ

いて、2022年作成版のガイドライン作成の時点

では、肺葉切除後の残存肺葉の成長も考慮し、

合併症が多く手術難度の高い肺区域切除より

も肺葉切除とすべきか、あくまで切除容量の少

ない肺区域切除とすべきかについては、体系的

文献検索でもそれぞれの優位性を述べた小さ

なシリーズでの後方視的研究の報告が少数見

られたのみであった。このためこの問題はクリ

ニカルクエッションに取り上げられたが、「推

奨なし」とすることとなった。その後、国内外

のいくつかの報告は小児における胸腔鏡下肺

区域切除の安全性と有用性を報告しており、改

めて体系的文献検索を行う必要が指摘された。 

④ 至適手術時期とモニタリングの妥当性 

 生下時に無症状の先天性嚢胞性肺疾患症例

について、2022年作成版ガイドラインでは、疾

患の如何に関わらず乳児期の手術を弱く推奨

している。これは年齢が高くなるにつれて肺感

染の発症率が高くなることと、残存肺に感染の

及ぶ前の手術例で術後の肺の成長がより良好

であるとした国内調査のデータをエビデンス

にしたものであった。一方で、CPAMを除いた先

天性嚢胞聖杯疾患において手術を行わずモニ

タリングのみで長期に経過しているとする報

告が学会、研究会で散見され、至適手術時期と

症例を選んで非手術でモニタリングする治療

方針の妥当性につき議論された。目下は非手

術・モニタリングを妥当とする十分に強いエビ

デンスは得られていないが、今後の検討課題と

して指摘された。また CPAM の場合でも、乳児

期の早期に手術を行うべきか、乳児期後半まで

待期すべきかに関しては、現在、未確立な問題

で色々な主張が見られ、合わせてより詳細な至

適手術時期の議論が必要とされた。 
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 ガイドラインに関する広報、情報発信の一

環として、今年度もガイドラインに関する

邦文、英文の論文が作成され、邦文論文は

漸次投稿されている。合わせて日本小児外

科学会、日本小児呼吸器学会、日本病理学

会、日本小児放射線学会などを対象に関連

学会からガイドラインの承認を得るよう

に対応が続けられている。 

 

２）ガイドライン改訂に向けて新たな

SCOPE 作成作業の開始 

(1) 新たなクリニカルクエッション(CQ)の洗

い出し 

 前節でも述べた 2022 年作成版ガイドライン

に対する外部意見の収集と、新たなガイドライ

ンの方向性に関する議論を元に、改定ガイドラ

インの SCOPE に含められるべき新たなクリニ

カルクエッション（CQ）の洗い出しが行われた。

ガイドラインの改訂に当たっては、本疾患の移

行期医療としての視点が求められることが分

担・協力研究者の間で共有された。これに基づ

いて研究グループ内で以下のような新 CQ 素案

が提唱された。 

①  先天性嚢胞性肺疾患にはどのような疾患

が含まれるか？ 

② 乳幼児に対する胸腔鏡下手術は有用か？ 

③ 生下時無症状の先天性嚢胞性肺疾患に対

する非手術・モニタリングは有用か？ 

④ 先天性嚢胞性肺疾患に対する肺区域切除

は有用か？ 

⑤ 先天性嚢胞性肺疾患に対する乳児期早期

の外科手術は有用か？ 

⑥ 周産期ハイリスクの先天性嚢胞性肺疾患

に対する出生前治療は有用か？ 

⑦ 先天性嚢胞性肺疾患に対する移行期、成人

年齢までのモニタリングは有用か？ 

移行期医療に関連して本邦全国調査の結果

が再度検討された。800例余りの後方視的研究

の中で遠隔期の情報は 362例で得られた。この

うち 307例（84.8％）では術後遠隔期に治療を

要した合併症はなかったとされ、主な合併症と

して 30例（8.3％）で側湾があり、4例（1.1％）

で嚢胞の遺残が見られた。その他 24例（6.6％）

で何らかの合併症が見られた。文献的には嚢胞

遺残、胸郭形成の他、喘息、横隔膜挙上、胃食

道逆流症が見られ、希少ではあるが悪性腫瘍の

発生の報告も見られる。晩期合併症の頻度と多

様性から、ガイドラインとして具体的なモニタ

リングの方法については提唱できていない。 

ここで挙げられた新たな CQ の素案は、ガイ

ドラインの SCOPE として採用するにはさらに

検討を要するが、ガイドライン改訂の方向性を

明らかに出来た。 

 

(2) 先天性肺気道形成異常（Congenital 

Pulmonary Airway Malformation; CPAM）の

病理学的研究 

上記のようにガイドライン改定の重要な柱

として、現行の CPAM の疾患概念、詳細分類に

ついて文献収集並びに病理学的検討が開始さ

れた。本研究班では先行研究として CPAM の

type 2 とされる中等度の大きさの嚢胞を形成

する病型と気管支閉鎖症の病理学的な類似性

について指摘して来た。特に従来、CPAM2 型に

特異的に見られるとされた microcystic 

parenchymal maldevelopment などの組織所

見が気管支閉鎖症でも高率に見られること

を明らかにし、この所見が Stockerの言う肺・

気道の形成過程における発生の停止や遅延

によるものではなく、より中枢気道に閉鎖が

ある場合その遠位肺組織に二次的に形成さ

れる所見であるとして来た。一方で文献的に
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は巨大な嚢胞を形成する1型では嚢胞壁のRas

遺伝子変異が報告されており、がん化との関連

が示唆される。また顕微鏡的嚢胞を形成する 3

型は周産期高リスクであり、臨床的特性が 1

型、2 型とは大きく異なっている。Stocker の

唱える肺・気管支の発生停止の段階により異

なる病型が生じるとする考え方ではこれらの

臨床的、病理学的な知見は説明できないように

思われる。研究の進捗によっては Stocker が

CPAM の詳細分類とした 0〜４型は、異なる発

生学的背景による異なる疾患に再編成される

可能性のあることが示唆された。即ち 

１型 →  遺伝子異常に伴う嚢胞形成 

２型 →  気管支閉鎖症 

３型 →  末梢気道の発生異常と小嚢胞の

増殖 

という様に別疾患として再編成し得る可能性

が考えられ、仮説としてまとめた。 

ちなみに 2022 年作成版ガイドラインは

Stockerの概念を採用しつつ疾患の概念、分類

の確立に関して、ガイドライン改訂作業と並

行して、今後も継続的に検討してゆく必要性

を解説文や SCOPE の背景などの中で説明して

いる。 

 

Ｄ．考察  

 先天性嚢胞性肺疾患診療ガイドライン

については先行研究課題において 2022 年

度に作成され、現在は関連領域の国内外の

学会における発表など情報発信を行い、意

見を求めてそれによる細かいブラッシュ

アップ作業を継続している。学会による承

認や、印刷物などの形での一般への広報の

作業が残されており、これは漸次進められ

ているが、成果を可視化できない交渉作業

などが中心で、昨年度から目にみえる進展

はあまりない。 

 関連学会などにおける情報発信と意見

交換から様々な指摘を頂いたが、今年度の

研究班の活動目標として、ガイドライン改

訂に向けた基礎的な調査や素案の準備を

開始することが主眼の一つに位置付けら

れ、これまでのガイドラインへの指摘のう

ち大きな問題については次の改訂に盛り

込む方針とした。 

 この方針に沿って今年度はガイドライ

ン改訂に向けて問題点が整理された。主な

問題点は 

①  疾患の発生背景移管する最新の知

見を反映した概念と詳細分類の無直

し 

② 外科治療に関する臨床的問題の解決 

③ 移行期医療における問題点 

にまとめられる。 

とりわけ移行期医療に関連した問題は

今年度から中心的に取り組み始めた重要

課題である。先天性嚢胞性肺疾患は小児慢

性特定疾病の指定は受けているが、複数の

異なる発生学的背景をもつ疾患が含まれ

ること、成人期の実態が完全には明らかに

されていないことから、難病の指定は受け

ていない。成人期に治療を受けた先天性嚢

胞性肺疾患の報告も散見され、成人領域と

小児領域での連携により、成人期の病態、

小児期に手術されなかった場合の本疾患

の自然史について、さらなる研究が必要で

あると思われる。今年度の見直しでも、先

天性嚢胞性肺疾患の AYA 期、成人期におけ

る問題を扱う上での難しさが浮き彫りに

された。遠隔期の合併症については把握さ

れている頻度が低い。最も頻度の高い側湾

でも 8.3％で、この問題は今後の内視鏡手
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術の普及によってさらに頻度が下がると

思われる。致命的な問題として、複数肺葉

が罹患している場合の嚢胞遺残やがん化

の問題が挙げられるが前者の頻度は 1％程

度にすぎない。がん化に至っては症例報告

レベルであり、診療ガイドラインにフォロ

ーアップを盛り込むに当たって、医療経済

的なコスト・パーフォーマンスの観点から

も検討が必要になる。MINDS による最新の

ガイドライン作成マニュアルでは医療経

済的観点も重視されており、重要な議論に

なりうる。もう一つの問題は、先天性嚢胞

性肺疾患の発生背景とされるものが未だ

に仮定に過ぎず、近年の新知見で疾患概念

や詳細分類にまだ大きな修正を要する可

能性がある点である。このため、手術治療

の選択にしても、周産期やがん化に関する

リスク予想にしても、どの疾患でどの程度

のリスクが見込まれるかの議論が進まな

い。将来的に新たな分類・疾患概念に基づ

いて難病指定の是非に関しても議論して

ゆく必要があると思われる。 

今年度はガイドライン改訂に向けてこ

れらの問題を洗い出し、また検討を行った

。次年度以降、さらに検討を進め、具体的

な改訂版 SCOPE の作成へ移る予定である。 

 

Ｅ．結論 

2022 年度作成版の先天性嚢胞性肺疾患診

療ガイドラインについて、前年度までの先行

研究に引き続いて関連の学術集会の場を

活用して情報発信を行い、各領域の専門

家を中心にパブリックコメントを収集し

た。これを元に次期ガイドライン改訂に

おける重要臨床課題の洗い出しを行い、

改訂版の SCOPE 作成に向けて検討を行っ

た。特に先天性肺気道形成不全（CPAM）

について、文献検討および病理学的検討

が行われた。次年度以降、さらに検討を進

め、具体的な改訂版 SCOPE の作成へ移る予

定である。 

 

Ｆ．研究発表 

1.論文発表 

1) 黒田達夫：先天性嚢胞性肺疾患のup to 
date; 疾患概念についての最新知識．

日本外科学会雑誌 124（6）：472-
477、2023 

 

2.学会発表 

 なし 

 

Ｇ．知的財産の出願・登録状況 

 なし 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 
分担研究報告書 

 

呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究 

先天性気管狭窄症/先天性声門下狭窄症 

研究分担者  守本 倫子  国立成育医療研究センター耳鼻咽喉科 診療部長 
森田 圭一  兵庫県立こども病院・小児外科・医長 

       肥沼 悟郎  国立成育医療研究センター呼吸器科 診療部長 
       岸本 曜   京都大学耳鼻咽喉科 准教授 

 

研究要旨 
【研究目的】小児先天性喉頭・気管狭窄は希少疾患であるため、診断方法や治療方法

についての情報が少ない。そこで昨年までに国内外の文献を検討して、診療ガイドを

作成した。しかし、国内における呼吸、運動、社会的な長期予後を明らかにするなど、

診療ガイドに掲載されない問題点などはいまだ明らかになっていない部分がある。そ

こで本研究では、AMED で行った全国調査データの解析検討から疾患の動向や長期

予後を明らかにする。さらに小児から成人への移行期医療を推進し、医療者や当事者

が必要とする情報や新しい医療環境で困ることがない支援を目指すための方策、支援

ガイド作成を目的とした。 
【研究方法】以前作成した診療ガイドとの関連、整合性を検討していくため、

AMED「咽頭・喉頭・気管狭窄症診療ガイドライン作成を目指したエビデンス創出研

究」で行った全国疫学調査結果を用いて症例の解析を行う。さらに診療ガイドに

掲載されている狭窄予防のステントの新規開発を行う。臨床および当事者目線で

の診療が行えるよう、移行期支援、自立支援マニュアルを作成する。 

【研究結果】全国調査結果からはいまだに 7 割近くに狭窄の残存があり、治療が

必要な状態であることが明らかになった。成人期になっても関わることから、当

事者には病態の理解および自立が、医療者側は成長にあった対応ができるように

する必要がある。また本邦に流通していないステントの開発など、本疾患の治療

において安全性と治療効果を高める対応の必要性がある。 
【結論】先天性喉頭狭窄・気管狭窄の診療ガイドが作成されたことで、今後は症例登

録などの結果解析を基に診療ガイドとの整合性を検討していく必要がある。さらに診

療ガイドだけが一人歩きしないよう、長期フォローアップ体制の確立と移行期・自立

支援の方法について検討し、情報発信していくことが重要である。 
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Ａ．研究目的 
 小児の喉頭・気管狭窄は希少疾患である

ため診断方法や治療方法についての情報が

少ない。このため以前の研究班において喉

頭・気管狭窄の診療ガイドを作成し、長期的

なフォローアップ体制の構築を提案した。

しかし、小児の先天性喉頭・気管狭窄症例に

ついて、国内での呼吸、運動、社会的な長期

予後などが不明瞭であるなど、いまだに診

療ガイドに掲載されていない問題点がある。

そこで本研究では、全国調査データの解析

などを行い、全国的な疾患の動向や長期予

後を明らかにすることや、解決できていな

い問題点をあぶりだすことで診療ガイドと

の整合性を検討することを目的とした。さ

らに小児から成人への移行期医療を推進し、

医療者や当事者が必要とする情報や新しい

医療環境で困ることがない支援を目指すた

めの方策、支援ガイドの必要性などについ

て論議する。これにより当事者および疾患

に関わる医療者の利便性を高めることを目

的とした。 
 
Ｂ．研究方法 
１．国内における診療体制、疾患予後につ

いて 
AMED 咽頭・喉頭・気管狭窄症診療ガイド

ライン作成を目指したエビデンス創出研究

（大森班：20ek0109375h0003）で集積した

全国調査のデータの解析を行った。 研究の

実施経過：全国の日本気管食道科学会認定

研修施設、日本小児外科学会認定施設、日本

呼吸器内視鏡学会認定施設および新生児専

門医研修施設（合計 1393 施設）を対象とし

た調査で集積された、2013 から 2017 年の

5 年間に診療した気道狭窄症症例を解析し

た。また、レジストリに含まれていない運動

機能や社会生活状況などについて、診療録

を基に解析を行った。 
２．気管ステント作成 
診療ガイドでは気管狭窄の治療において、

再狭窄予防のためのステントを長期的に留

置する際に、T チューブではなくストレー

トタイプのチューブが推奨されている。こ

の理由は T チューブは細いと喀痰などで閉

塞するリスクが高く、年少児に対する手術

が安全ではないことが挙げられる。ストレ

ートチューブは気管カニューレと併用して

使用するため、気道閉塞のリスクが通常の

気管カニューレ装用におけるリスクと同等

である。しかし、本邦では T チューブしか

入手することができない。そこで、新しいス

テントの開発を行うこととし、東北大学病

院臨床研究推進センター（CRIEITO）への

シーズ登録と PMDA への製品化につなげ

るための相談を行う。 
3. 移行期支援・自立支援マニュアル作成 
現在複数の移行期支援・自立支援マニュア

ルなどが作成されている。本研究班で必要

とされるものとして以下を当事者も交えて

検討した。 
１）国内での「移行支援」の実態（例えば移

行支援ガイドの作成状況など）を把握する。 
２）「移行支援」の際に、患者（およびその

家族）に必要な情報の検討。 
３）成人診療科の医師（ならびにその関係

者）が移行の際に必要と考えている項目に

ついての調査。 
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（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 
１．喉頭・気管狭窄レジストリ検討 
先天性喉頭気管狭窄は 77 例が登録されて

おり、最終観察時点において約７割で

狭窄が残存していることが明らかとな

った。また、先天性気管狭窄症術後 5
年以上経過した 33 症例を対象として診

療録を元に呼吸機能、運動機能、社会

生活状況を調査した。複雑心大血管奇

形の合併率が高く、その治療過程で呼

吸症状が悪化して外科的治療が必要と

なった例が多かった。気管切開をして

いた 10 例中 7 例は気管切開孔閉鎖が可

能であった。また成長発達障害が

27％、精神発達障害が 48％に認められ

た。 
２.本邦に流通のない気管ステントの開発 

T チューブを切断、加工してストレート

型のステントとして利用することは、適

応外使用となる。そこで持続性かつ汎用

性の高い医療資材として承認されたも

のを作るニーズがあることが判明した。

現在、東北大学病院臨床研究推進センタ

ー（CRIEITO）の新規開発シーズ B に採

択、支援を受けることが決定し、PMDA
全般相談も実施済であり、学会からの医

療ニーズ検討会への要望書提出準備中

である。また、製作会社としてグリーン

デックス（株）がすでに試作品の設計は

終了しており、海外出流通している

Rutter ステントとほぼ同じ材質、規格で

汎用性の高い外径 7mm,8mm のステン

トを作成した。今後硬さを少しずつ変え

て生体親和性などを検討する。 
3.移行期支援 
2023 年 9 月 27 日に当事者も交えて移行期

支援や自立支援の必要性、マニュアルを

作成するならどのようなものが求めら

れているのか、今後の移行期支援の在り

方、などについて議論を行った。その結

果として医療者用、患者用の 2 つを作成

すること、記述については小児期診療科

のみではなく成人診療科の医師にも見

てもらうことの必要性などが議論され

た。 

 
Ｄ．考察 
「咽頭・喉頭・気管狭窄に関する全国疫学研

究（2017）」日本気管食道科学会臨床研究（班

長：大森孝一）によると、全国疫学調査では

調査参加した 204 施設中、喉頭狭窄 158 例、

気管狭窄 50 例が登録されたとしている。症

例が希少であり、さらに診断や治療がどこ

ででも行えるわけではないため、海外でも

治療成績などの報告がいくつかの施設から

のものに限られているのが現状である。 
厚労科学研究（難治―臼井代表）「小児

重症気道狭窄に関する全国実態調査ならび
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に診療ガイドライン作成に関する研究」で

は診療ガイドを作成し、標準的な診療を示

した。重度の喉頭気管狭窄に対して行われ

る治療では、術後の瘢痕、再狭窄予防のた

めに長期的にステントをいれることが多く

記載されている。これは日本では気管カニ

ューレの代わりに T チューブが使用されて

いることが多いが、これは海外では推奨さ

れておらず、特に乳幼児では窒息などのリ

スクが高いことが指摘されている。海外で

は通常ストレート型の Rutter ステントが

使用されているものの、日本では輸入困難

のため入手することができないのが現状で

ある。このため、診療ガイドで推奨してい

るにも関わらず日本国内では実践できない

というが、日本では輸入困難のため入手す

ることができず、自作でチューブを適応外

使用で対応するしかない状況である。診療

ガイドにも掲載されるにも関わらず使用で

きないこと、また海外で安全性を指摘され

ているものを使用することには問題があ

る。今後さらに商品化を目指して検討を行

っていく予定である。 
移行期支援、自立支援のガイドの有無を検

討した。その結果、現時点では日本小児外

科学会トランジション検討委員会が作成し

た「外科疾患を保有する児の先陣期以降に

ついてのガイドブック」内の「気管切開保

有者」の項目がある程度であった。 日本

小児科学会が中心となって進めている「移

行期支援における疾患別ガイド」内には小

児科医が考える医療者への情報提供につい

て項目は参考となる。ただし、患者が必要

としている情報（たとえば就学・就職にあ

たっての困りごと）などへの情報はない。

実際にどのような情報が必要かを患者の代

表者の意見を聴く機会を持ち、学会でのシ

ンポジウム（小児耳鼻咽喉科学会、2023
年 11 月 9 日）を開催した。大阪府移行期

医療支援センターが成人診療科の医師にア

ンケートを行った結果なども考慮すると、 
移行前に可能な限り患者（およびその家族）

に移行の必要性について理解をしていただ

くことの必要であると考えられた。本研究

の全国調査や長期予後調査などの結果から

も、成長障害や精神運動発達障害、さらに複

数の奇形を合併していることからも、長期

的に疾患と付き合っていくための心構えが

必須と考える。                                                                                                                                                                                                                                                                                                                            
今後、さらに支援マニュアルの作成につい

て項目建てを行っていく予定である。 
 
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

態を把握する。（2015 年 4 月） 
b. 小児気道狭窄の診断基準を策定する。

（2016 年 7 月）  
c. 小児気道狭窄の診断基準を学会で承認

する。（2016 年 7 月） 
d.小児気道狭窄の重症度分類を策定する。 
達成済み（2016 年 7 月） 
改訂済み（2017 年 11 月） 

e.小児気道狭窄の重症度分類を学会で承認

する。 
達成済み：（2016 年 7 月）  
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改訂済み：（2017 年 12 月） 
f．気道狭窄として指定難病に選択される。 
達成済み：先天性気管狭窄症（2017 年 4
月） 
達成済み：先天性声門下狭窄症（2018 年

4 月） 
2018 年 4 月現行の指定難病(先天性気管狭

窄症)との統合 
g.  AMED 難治性疾患実用化研究班との連

携診療ガイドライン作成を目指した エビ

デンス創出研究 『咽頭・喉頭・気管狭窄

に関する全国疫学調査 』2018 年度                     
難病プラットフォームを用いた患者レジス

トリーの構築につながり、論文投稿中。 
h.市民公開講座(2020 年 2 月 16 日開催) 
i. 診療ガイドライン作成 
診療マニュアルとして作成し、日本耳鼻咽

喉科学会、日本小児耳鼻咽喉科学会、日本小

児外科学会、日本小児呼吸器科学会での承

認待ち。 
j. 診療ガイドに添ったステント開発 
k. 移行期・自立支援ガイド作成準備 
 
 
Ｅ. 結論 
先天性喉頭狭窄・気管狭窄の診療ガイドが

作成されたことで、今後は症例登録などの

結果解析を基に診療ガイドとの整合性を検

討していく必要がある。さらに診療ガイド

だけが一人歩きしないよう、長期フォロー

アップ体制の確立と移行期・自立支援の方

法について検討し、情報発信していくこと

が重要である。 
 
Ｆ. 研究協力者 
中村知夫（国立成育医療研究センター 総

合診療科） 
青木鈴花（当事者） 
村松恵（当事者） 
下島直樹（国立成育医療研究センター 小

児外科） 
仲野敦子（千葉県立こども病院 耳鼻咽喉

科） 
津川二郎（高槻病院 小児外科） 
二藤隆春（国立国際医療センター 耳鼻咽

喉科） 
 
Ｇ．研究発表 
 
論文発表 

1. 仙田 里奈, 角木 拓也, 黒瀬 誠, 守本 

倫子, 高野 賢一：小児気管切開患者の

長期経過に関する全国調査．日気食科学

会報 2023;74(3):228-234.  

2. 髙田 菜月, 原 真理子, 和田 友香, 渡
部 高久, 髙橋 希, 小川 武則, 守本 倫
子：気管切開を要した小児咽頭狭窄症

例に対する重症度スコアリング化の試

み．日気食会報誌2024；75:21-28 

3. Nakatani T, Morita K, Yokoi A, 
Hatakeyama T:Long-term outcomes of 
congenital tracheal stenosis after slide 
tracheoplasty. Pediatri Surg Int 
2024;40:84 
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添付資料１ 
 
 
（照井班）小児気道狭窄（喉頭・気管狭窄）班会議  議事録 
2023.9.27 19︓00-20︓00（web会議） 
出席者︓ 肥沼悟郎（小児科） 森田圭一（小児外科） 岸本曜（耳鼻咽喉科） 下島直樹
（小児外科） 中村知夫（小児科） 青木涼花（患者代表） 村松恵（看護師・患者代表） 
仲野敦子 守本倫子（耳鼻咽喉科） 
 
1. 移行期支援・自立支援の必要性について 
・ 毎月病院に通うことについて、何のために通っているのかわかっていない子が多い。物品をもらうだけに

通っていると思っていたケースもある。 
・ 他者に伝えられるようにする必要がある。自分で自分のことが言えるように（取り扱い説明書）作成

の必要性がある。自分はなぜ首に穴が開いているのか、と物心がついてから質問されるようになる。 
・ 正しい情報提供がされないと説明が難しい。親が説明するために SNS などを利用しているケースは

多いが、総じて間違っていることも少なくない。正しい情報が伝えられるようなマニュアルが必要ではな
いか。 

・ 幼稚園の時期から必要、医師からきちんと説明してくれることが重要。外来の看護師も呼吸器専門
の認定看護師などがいないため、医師以外の人がケアしてくれることがなかった。セルフアドボカシーを
教育する場がない。 

・ すべての子が 10 歳になったら移行支援室につながることが必要である。親が大変だという理解は広
がっているが、子どもの教育が大切ということがしられていない。 

 
 
2. どのようなマニュアルが求められるか 
・ 小さいころから通っているので、系統だった説明をする、ということが忘れられてしまっていることも多い。

マニュアルに系統だって記載されていることが必要。 
・ 年齢があがってきたときに、局所しかみていないため他の内科などの病態についてまで説明できないこ

とがある。 
・ 重複患者も多いものの、そこまで含めるとマニュアルが煩雑となるため、まず単独の疾患（ほかの合

併疾患などがない）に対するマニュアルを作成し、その後重複疾患を有する患者についても言及でき
るようにした方が良い。重複患者が多く、単独の疾患を持つ患者は少ないかもしれない。 

・ 成人の施設としては、どういったフォローが求められているのかが明らかではない。小児科から紹介され
た患者はいるものの、経過観察のみとされていることも多いが、これは逆に言えば成人になっても小児
科で診ているケースもあるということである。 

・ これまでの説明と齟齬がないように説明しなければならないため、そういったガイドラインなどがあると成
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人の施設もとっかかりがしやすいだろう。 
 
3. 今後の移行期支援について 
・ どこの病院が受け入れてくれるか、ということがわからない。今後地域でもネットワークが形成されていく

ことが必要であろう。 
・ 疾患のめどがついたら、早めに説明をすること、小学校高学年までには自分の体のことが自分で説明

できるように教育をしておくことが必要である。成人診療科は、本人が病状を説明する必要がある。
いつまでも母親が説明するような状態であると、成人診療科に移行は困難である。 

・ 提供すべき情報は、行き違いのないように正確に伝えることが必要（医療者のマニュアルには入れる
べき） 

・ 医療者用のマニュアルと、患者さんにどのような情報を提供すべきかを年齢ごとに作成する必要がある。 
・ 腎臓などは、週3回の透析があるため、社会参画の意識が希薄になっているため、早期に自立支援

のマニュアルが作成された。今回の対象も教育や社会的資源をどのように使っているかをマニュアルの
後半に掲載しておくことが必要だろう。 

 
作成予定の「移行期支援・自立支援マニュアル」について 
系統だったマニュアル作成の必要がある。 
まずは、単独の疾患（気道狭窄のみ）について作成する。 
医療者用としては、いつからどのように患者に説明していくことが良いのか。成人移行した場合に必要な情
報について。（診療マニュアルがあるため、患者への対応方法や他科、移行後の医療などがメインか） 
患者用としては、自分の病態を説明できるためのわかりやすい情報提供 
を年代別に作成していく。 
項目については後日列挙してから、メールで検討することとなった。記述については、他にも協力を仰いで
分担していただく。また、成人診療科の医師にも見ていただくことが必要。 
以上 
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添付資料２ 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 
分担研究報告書 

 
呼吸器系先天異常疾患の診療体制構築とデータベースおよび診療ガイドラインに基づいた

医療水準向上に関する研究： 
頚部・胸部リンパ管疾患 

（リンパ管腫・リンパ管腫症・ゴーハム病・リンパ管拡張症） 
 
 
研究分担者 

 
藤野 明浩  国立成育医療研究センター小児外科系専門診療部小児外科 診療部長 
小関 道夫  岐阜大学医学部附属病院小児科 講師 
平林  健    弘前大学医学部附属病院小児外科 准教授 

 
研究要旨 

【研究目的】 
  頚部・胸部リンパ管疾患分担班の目的は以下の点である。 
  1，ガイドライン改訂 4 版（胸部リンパ管疾患）（2024〜） 2，難病助成対象の拡大

へ向けてデータの蓄積（←長期経過調査） 3，症例調査研究（まとめ） → 長期経

過調査 4，データベース利用（オープン化、 Radder-J との連結） 5，医療・社会へ

の情報還元（HP 充実） 6，シロリムス治療研究への協力 7，その他 
【研究結果】 

データベース「リンパ管腫全国調査 2015」の長期経過 2 次調査の準備を開始した。

HP 内に調査サイトを追加し、前登録施設に追跡調査を依頼する。2024 年内の完成を

目標としている。現在データベースの解析と公表が済んでいないため、二次利用のた

めの公開は開始していない。規則の策定を検討している。HP リンパ管疾患情報ステ

ーションは患者さんサイトを中心として更新しており、現時点で 131 万件のページ閲

覧回数を記録して、広く利用されている。また患者さんから適宜質問があり、回答し

ている。リンパ管腫および KTS 患者の病変部蜂窩織炎の季節性に関する論文が

publish され、別の発症時期と予後に関する解析結果を現在投稿中である。 
【結論】 

 小児で呼吸障害を生じうる頚部・胸部リンパ管疾患（リンパ管腫、リンパ管腫症・ゴ

ーハム病、リンパ管拡張症等）について、前研究班から引き継ぎ、ガイドラインの改

定、データベース利用研究、HP/シンポジウムによる情報公開等、多角的に研究を進め

ている。 
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Ａ．研究目的 
 

1，ガイドライン改訂 4 版（胸部リンパ管

疾患）（2024〜） 
2，難病助成対象の拡大へ向けてデータの

蓄積（←長期経過調査） 
3，症例調査研究（まとめ） → 長期経

過調査 
4，データベース利用（オープン化、 

Radder-J との連結）  
5，医療・社会への情報還元（HP 充実） 
6，シロリムス治療研究への協力 
7，その他 
 
当分担研究は、主に小児において主に呼吸

障害を生じることがある疾患である、頚

部・胸部に病変をもつリンパ管疾患のリン

パ管腫（リンパ管奇形）、リンパ管腫症・ゴ

ーハム病、そして乳び胸水を研究対象とし

ている。これらはいずれも稀少疾患であり

難治性である。 
 
2 期前の研究班（田口班・臼井班・秋田

班）にてこれらの疾患について現時点で得

られる情報を集積し、診療ガイドライン第

2 改訂版を作成した（2017 年版）が、ガイ

ドラインに至らない多くの臨床課題が浮上

した。それに対する回答を求める目的にて

全国症例調査が 2015 年より行われてお

り、その解析結果によりこれまでに 2 編の

重要な論文が出されている。（①Ueno S. 
Indications for tracheostomy in children 
with head and neck lymphatic 
malformation: analysis of a nationwide 

survey in Japan. Surg Today.2019、
②Ueno S. Treatment of mediastinal 
lymphatic malformation in children: an 
analysis of a nationwide survey in Japan. 
SurgToday.2018）。2023 年 3 月末にガイ

ドライン第 3 改訂版が発行されたが、本研

究成果が重要論文として挙げられている。 
また指定難病・小児慢性特定疾病制度に

おいては、小慢で指定疾患となっているも

のの、難病では当研究班における研究対象

疾患が部位の制限により対象外となってい

る。対象疾患への対象範囲の拡大が望まし

いと考えられ、これまでも提言を行って来

たが現時点では認められていない。提言の

ため承認に十分な証拠のそろったデータを

作成することが重要な課題である。本年は

田口班、秋田班とこれまで以上の連携をも

って、この点について 3 班合同で見直しを

求めた。 
本研究の対象疾患は難病として世界各国で

研究者が取り組んでいる結果として、特定

の遺伝子変異の存在（PIC3CA）を中心と

して最近急速に様々なことが明らかになり

つつある。一方、一般に得られる情報源が

少ないことが患者団体より訴えられてお

り、対応として我々は疾患のウェブサイト

を運営したり、シンポジウムを開催したり

してきた。これらは研究の進捗に従い、さ

らに押し進めることが望ましいと考えら

れ、恒常的に続けている。 
また治療においては、有効性が期待され

ていた薬（シロリムス）の治験が進めら

れ、当研究班で構築し維持しているデータ

ベースが生かすことが一つの目的であった
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が、治験は無事終了し、手続きが進められ

た結果、2021 年 9 月に難治性リンパ管疾

患が適応として承認され、シロリムス内服

薬（ラパリムス錠 1mg）を臨床の場で保険

治療として用いることが出来るようになっ

た。2024 年 1 月には臨床研究の結果が認

められ、難治性リンパ管疾患のみならず、

静脈奇形や血管腫瘍に対しても適応が認め

られ、対象が範囲が拡大した。しかしなが

ら本剤の使用経験が増加するに従い、効果

を認める症例、認めない症例、副作用が著

明な症例等の蓄積が進んでいる。他の研究

チームでこのような適応を検討するための

臨床研究が計画されており、本研究におけ

るデータベースを対照として利用する計画

がある。 
先にも示したが、本研究の対象疾患である

リンパ管腫（リンパ管奇形）は先に顔面・

頚部の巨大病変のみが独立した疾患として

難病指定されているが、腹部やその他体

表・軟部病変など全身に難治性病変として

発生し、治療にまた日常生活に難渋してい

る患者さんがいる。厚労科研田口班では腹

部、秋田班では体表・軟部を対象としてそ

れぞれ研究を進めているが、疾患の根本は

共通であり、難病としての適応拡大向けて 3
班合同で働きかけを開始している。お互い

情報交換をして、既に始まったガイドライ

ン第 4 版の作成において、また政策提言に

おいては密接に連携して情報共有し、対象

疾患に対する治療戦略の向上を目指してい

る。 
 
 
Ｂ．研究方法 
本研究の対象疾患は、頚部・胸部リンパ管

疾患の中で主に「リンパ管腫（リンパ管奇

形）、Common or Cystic LM」と「リンパ

管腫症・ゴーハム病、GLA, GSD」「リンパ

管拡張症、lymphaniectasia」（図１）等で

ある。最終的にこれらの鑑別診断が明確に

できるようにしていくことを大きな目的の

一つとして視野に入れる。また原発性リン

パ浮腫は、主に四肢末梢の浮腫が中心とな

るが、様々な症候群の一つの症状として発

現し、リンパ液の貯留により呼吸への影響

を生じることもある。リンパ管疾患の括り

で今後は情報を収集する。 
 
１．難病助成対象の拡大へ向けてデータの

蓄積 
当研究班を含めた研究班の提言を元に、

2015年7月にリンパ管腫は条件付きで指定難

病に指定された。しかしながら、巨大であ

ること、頚部・顔面に限定されるといった

認定基準は同じ疾患名の多くの重症患者と

の間に矛盾を生じることとなった。図１の 

 
図１，肺リンパ管拡張症（リンパ管腫

症？現在では完全な鑑別ができない） 
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ような症例は決して根治を得ることができ

ず、長期にわたり生活の制限と、時折集中

治療を要する感染を生じ、難病と指定され

るにふさわしい。当研究班では、現在の難

病の認定基準の部位限定を拡大し、頚部か

ら胸部・腹部も含めるように提言したい。 
小児慢性特定疾病においては、リンパ管

腫はリンパ管腫症/ゴーハム病とは分離され

部位に関わらず、治療を要する場合に認定

されるという形で指定が改正されている。

小児慢性特定疾病と難病制度の解離を是正

することも必要と考えられる。 
前研究班における症例調査の結果をまと

め、難治症例の実態の詳しい情報をまと

め、学会・論文発表を経た上で、厚労科研

田口班・秋田班における担当範囲（腹部・

体表・軟部）を含めて、研究期間内の令和7
年に適応拡大を提言できるように準備す

る。 
 
２．症例調査研究 

前研究班にてガイドライン作成過程にお

ける CQ 選定作業と平行して、調査研究に

て回答を探すべき課題が明らかになり、

2014 年度内に決定された。 

 

1, 頚部・胸部リンパ管腫における気管切開

の適応に関する検討 
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（範囲

は胸部を越えて構わない） 
4, 縦隔内リンパ管腫における治療の必要性 

 
課題は以上の4点とし、それぞれの課題に

対する回答を得るべく調査項目が選定され

ていたが、特にリンパ管腫に関する課題

１、４につき調査が先行して準備され、

2015年に「リンパ管腫全国調査2015」と称

して日本小児外科学会関係施設に症例登録

を依頼した。調査方法はWeb調査で、「リ

ンパ管疾患情報ステーション内のセキュリ

ティ管理の施された登録サイトより、2015
年10月28日から2016年1月20の登録期間に

1730症例が登録された。 
これらについては前研究班より引き続い

て検討し、 
１，上記各課題に対する回答をまとめて

論文化すること（半分達成済み） 
 ２，難治性症例の実際を把握すること  
 ３，それを踏まえて追加の難病指定への

資料を作成すること 
 ４，また治療の標準化の根拠を導くこと

を行っていく。 
 当研究については中心となる国立成育医

療研究センター（承認番号：596）、慶應義

塾大学医学部（承認番号：20120437）にて

倫理審査を経て実施されている。 
 今後、政策提言にむけて、本データベー

スの患者の長期経過を調査する。難病に適

合する長期難治性の経過が明らかとなり、

認定基準の策定に寄与するデータが得られ

ることが予想される。 
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３．ガイドライン改訂 

2017 年に改訂発行した「血管腫・血管

奇形・リンパ管奇形診療ガイドライン

2017」においては、作成中心となった三村

班と協力し、当研究班で胸部リンパ管疾患

の 4 つのクリニカルクエスチョンを担当し

た。発行から 5 年を目標としての改訂版作

成が厚労科研秋田班の統括にて開始され

た。前版に引き続き胸部リンパ管疾患の項

目においては当研究班で担当する形となっ

たが、2023 年度末に完成、出版された。

照井班においては、第 4 版において、これ

までと同様に胸部・気道に関連するリンパ

管疾患に関する CQ 検討を担当する見込み

である。 
 
4．医療・社会への情報還元（HP充実、シ

ンポジウム開催） 
これまで４回行った「小児リンパ管疾患

シンポジウム」に引き続き第 5 回を令和 5
年 2 月に Zoom ウェビナー形式（＋現地会

場）で開催した。今後も 2 年に一度のペー

スで開催し、新規情報の発信を行っていく。

（次回は 2025 年予定）。また現在では、リ

ンパ管疾患の web 検索で常に上位に位置す

る HP「リンパ管疾患情報ステーション」を

他の研究班と共同運営、更新していく。本

HP 内に研究サイトがあり、症例の登録は本

サイトを通して行っている。 
 
６．シロリムス臨床研究への協力 
  難病で現在時に致死的ともなるリンパ管

疾患であるが、これに対して国内外で

mTOR阻害剤であるシロリムス内服の内科

的治療の有効例が多数報告されている。こ

れを受けて当研究班メンバーの多くが関わ

って治験の準備が進められ、2016年より日

本医療研究開発機構 臨床研究・治験推進

研究事業「複雑型脈管異常に対するシロリ

ムス療法確立のための研究」として、 研究

代表者小関道夫（岐阜大学医学部附属病院

小児科）先生の主導で2017年内に治験が開

始され、2019年に終了した。2021年より本

剤は難治性リンパ管疾患に対して適応拡大

となり、特に本研究班で担当する頚部・胸

部領域の患者さんに投与され始めている。

またシロリムスの顆粒剤の治験も終了し、

2024年1月にはリンパ管以外の脈管奇形に対

しても適応拡大が承認されている。今後、

本研究班でもっているデータベースおよび

今後行われる長期経過調査を、リンパ管奇

形に対する臨床研究の対照として利用する

こととしている。 
 
 
Ｃ．研究結果 
 本研究班において三年間に行う予定の課

題は 7 項目が立てられているが、本年度は 4
項目につき検討が開始された。 

 
１．難病助成対象の拡大 
前研究班にて２回、指定難病見直しの機

会があり、リンパ管腫（リンパ管奇形）に

ついては対象を頚部・顔面に限定せず、全

身に広げるよう提言したが採用されなかっ

た。そこで 2019 年度は 11 月に特に胸部病

変の難病として矛盾ないと思われる症例の

提示、および全国調査の結果を提示し、再

度、部位を削除した診断基準での指定を提

言した。しかしながら、承認は見送られた

ことが報告された。理由としては先に難病
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指定された巨大リンパ管奇形（顔面・頚

部）は独立した疾患ということであったた

め部位が異なれば別の疾患とみなされる、

とのことで疾患定義に関わることが問題で

あった。すなわち対象範囲をただ拡大する

ということはできないということであっ

た。従って、独立した疾患として巨大リン

パ管奇形（胸部・縦隔病変）などの形とし

て提言するよう方向転換することも検討す

る必要があると考えられた。 
しかしながら本年度は、同じリンパ管疾

患の別の部位を研究する田口班、秋田班と

共同し、同じ疾患であり部位を頚部・顔面

に限定することなく全身に広げるべきであ

ることを提言した。本件は当局で検討され

たが、さらに証拠が必要とされた。 
来年度からは、症例調査研究データの

まとめを追加発表していくとともに、前回

調査後 10 年となるため、長期の予後調査

を加えて、難病指定の枠の拡大に適合する

かどうかを検討したい。 
 
２．症例調査研究 

一昨年度は胸部・縦隔リンパ管疾患にお

ける４つの臨床課題のうち１つ（気切条件

の検討）についての研究結果の論文が公開

された(Ueno S. Indications for 

tracheostomy in children with head and 
neck lymphatic malformation: analysis of a 
nationwide survey in Japan. Surg 
Today.2019 May;49(5):410-419.)。この課題

は気管切開の適応を後方視的に客観的に検

討したもので、その適応条件の現状を示し

た。病変が気道に半周以上接していること

が非常に大きなリスクとなることが示さ

れ、臨床的に重要な指標として今後役立つ

ことが見込まれたが、実際現在改訂作業中

のガイドラインにも重要参考論文として収

載される見込みである。日本外科学会の優

秀論文として 2020 年 8 月に第 120 回日本外

科学会学術集会において表彰されている。 
 これまでの成果に加え、昨年より 3 年間

の研究期間に新たな重要臨床課題に対して

調査研究を行う計画が立てられた。 
A「治療後の長期経過に関する検討」 
B「硬化療法後の効果予測に関する研究」 
C「出生前診断・新生児期診断例の検討」 
の３つである。 
課題 A は、ホームページを利用した患者

QOL の直接調査とこれまでの登録症例の二

次調査として、前回調査の 2015 年からの経

過を確認するもので準備を開始したが、本

年度は進んでいない。この結果は最終的に

難病指定提言への資料として用いることが

見込まれる。ただし、長期経過中の合併症

のうち最も問題となる患部の感染（蜂窩織

炎）に関する調査研究を行った。蜂窩織炎

の発症は夏季が約 40％を占め有意に多く

（p<0.05）、秋季に最も少なかった。ただ

し入院日数は季節間で差がなく、蜂窩織炎

の重症度と発症季節には関連性がないと考

えられた（p=0.97)。 
季節性に関する有意なデータが得られ、
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患者の日常のケアにおける重要な注意喚起

の根拠になると考えられた。本研究は年内

に出版された（Kobayashi et al. Seasonal 
incidence of cellulitis in cystic lymphatic 
malformation and Klippel–Trenaunay 
syndrome. Global Pediatr 5:100071, 
2023）。 
課題 B は、手術療法もしくはその他の治

療法とのコンビネーションにおける硬化療

法の役割と適応を再考するものである。そ

れに関連して、国立成育医療研究センター

の症例について、診断時期（出生前、直

後、その後）における、治療、予後の差を

導くことによって治療戦略の指針を作成す

べく、147 例の調査を行った。診断時期に

よる明らかな治療戦略の違い(p<0.001)、
予後の差（p<0.05）が認められた。 
出生後発症例の方が、出生時以前の診断

例より経過が良い傾向があることが示唆さ

れた。診断時期の違いによる予後の有意差

があったことは 2022 年 5 月に行われた日本

小児外科学会学術集会で発表し、さらに検

討を加えて現在投稿中であるが、プレプリ

ントとしてデータは公表している。 
2023 年度課題 C は分担研究者平林が中心

となり、2015 年症例データベースを利用し

て新生児の頸部・胸部の気道周囲病変につ

いて、主に気道確保のタイミングと治療戦

略ごとの成績・予後が検討された。その中

で、胎児診断例では表在の症例でも気切の

危険性を念頭におく必要があること、硬化

療法も適応に注意する必要があること、治

療の結果気切から離脱可能な症例も認めら

れたが満足のいく結果ではなく m-TOR 阻害

薬など新たな治療法を検討する必要性があ

ることが示唆された。いずれの研究課題も

後方視的ではあるが、将来のガイドライン

のクリニカルクエスチョンに対する有力な

evidence となると考えられる。 
 
３．ガイドライン改訂 
2017 年に改訂発行した「血管腫・血管奇

形・リンパ管奇形診療ガイドライン 2017」
の改訂版作成が厚労科研秋田班の統括にて

行われ、2023 年 3 月末に出版された。前回

と同様に胸部・縦隔リンパ管疾患部を本研

究班にて担当している。本チームでは 4 つ

の CQ を担当し、推奨文を作成した（CQ31:
「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？」CQ32:「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？」CQ34:
「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？」CQ35:「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？」）。また疾患の解説としてリン

パ管奇形（リンパ管腫）の総説を藤野が担当

した。世界で唯一の脈管疾患全体に対する

ガイドラインであり、英文化に向けた作業

が開始されている。 
一方、第 4 版の作成チームの編成が始まっ

ており、照井班においては、これまでと同様
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に胸部・気道に関連するリンパ管疾患に関

する CQ 検討を担当する見込みである。 
 
５．医療・社会への情報還元（HP 充実、シ

ンポジウム開催） 
小児リンパ管疾患シンポジウムは第 5 回

が 2023 年 1 月 22 日（日）PM に行われ

た。本シンポジウムは 2015 年以降ほぼ 2
年毎に開催している。本研究班における研

究成果や取り組みの発表も含めて 2025 年

度に第 6 回を開催することを予定してい

る。詳細は未定である。 

2022 年度にリニューアルし、コンテン

ツの全面改訂を行った HP リンパ管疾患情

報ステーション

（http://lymphangioma.net）は、現在ホ

ームページアクセス数は 130 万件を超え

(2024 年 4 月 11 日現在)、「リンパ管腫」

「リンパ管奇形」「リンパ管」等の

keyword による検索で常に上位に上がる

web ページとして広く一般に利用されてい

る。患者の体験の共有・対話の場として増

設した「患者さん体験ページ」の質疑項目

を大幅に拡充した一昨年の 5 月頃からはア

クセス数が急増した。またシンポジウム後

のアンケートでもこのページへの新たな質

疑項目の要望が寄せられ、ページへの期待

度がうかがえる。 
誤情報が掲載されないように医療的な部

分は医療従事者が事前にチェックをして管

理をしてきたが、今後も、質問・回答とも

に患者さんに募集しながら内容の充実を図

っていくこととなる。 
 また分担研究者小関らが AMED 研究

の一環として、関連学会、医療従事者、

患者及び国民への普及・啓発を目的とし

て作成した難治性血管腫・血管奇形薬物

療法研究班情報サイト https://cure-
vas.jp/も連携して運用している。 
 
６．シロリムス臨床研究への協力 

2021 年 9 月末に対象疾患のリンパ管

腫、リンパ管腫症、ゴーハム病、リンパ管

拡張症の適応拡大が承認され 2 年が経過し

2024 年 1 月には新たにシロリムス顆粒剤

が承認されるとともに血管性腫瘍、血管奇

形等に対しても適応が拡大された。本研究

班もシンポジウム等を通じて情報発信をし

ている。また本剤の使用開始に伴い、既存

の治療法に加わる新たな治療戦略として整

理していく必要が生じたため、「硬化療法

とシロリムス内服の併用療法」の計画が他

の研究チームで練られており、本疾患のデ

ータベースをヒストリカルコントロールと

して用いることとなっていたが、2023 年

度には開始されていない。 
これらの研究に対しては、本研究班もデ

ータベースを利用した患者リクルート、

HP（リンパ管疾患情報ステーション参

照）、シンポジウムにおける薬剤の説明等
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を通じて情報発信をしていた。 
 
７．その他 
またデータベースを用いた「リンパ管腫

の自然退縮に関する検討」「外科的切除に

関する検討」につき引き続き投稿準備中で

ある。また国立成育医療研究センター等に

て行われている特定臨床研究の「難治性リ

ンパ管腫等に対するブレオマイシン/OK-
432 併用局注硬化療法の検討」および「限

局性リンパ管腫（lymphangioma 
circumscriptum）に対する無水エタノー

ル局注硬化療法のパイロット研究」が終了

しており、投稿準備中である。 
 
 
Ｄ．考察  
当分担研究班は平成 25 年度以前のリンパ

管腫、リンパ管腫症の実態調査研究を継承

して結成され、その後引き継がれている。

前研究班では８つの大きな研究を柱とし

て、小児で呼吸障害を生じうるリンパ管疾

患の情報を集積して総括する作業を行い、

大きな臨床的課題であった「無症状の縦隔

病変に対する治療の是非」「気管切開の適

応」に関する論文報告など、いくつかの重

要な成果を挙げた。 
本研究班では前研究班から引き続いて 1，

ガイドライン改訂 4 版（胸部リンパ管疾

患）（2024〜） 2，難病助成対象の拡大へ

向けてデータの蓄積（←長期経過調査） 

3，症例調査研究（まとめ） → 長期経過

調査 4，データベース利用（オープン化、 
Radder-J との連結） 5，医療・社会への

情報還元（HP 充実） 6，シロリムス臨床

研究への協力 7，その他を課題として開始

された。 
本年度は予定どおり 2，3，5 の課題は順

調に進み、十分な成果を挙げた。6 について

は他チームで臨床研究プロトコールの立ち

上げに到っていないため当方ではデータの

利用はなかった。 
難病として一般への情報発信の一環とし

て、ホームページ「リンパ管疾患情報ステ

ーション」を拡充し、また一昨年は新型コ

ロナウィルス蔓延後の試みとして 2023 年 1
月には「第 5 回小児リンパ管疾患シンポジ

ウム」を WEB 会議＋現地開催のハイブリッ

ト形式で実施した。患者・家族からの要求

の声は高く、情報提供と交流ということに

おいて非常に有意義であることが医療者・

患者双方において確かめられているので、

今後も継続して行われることとしており、

本研究班では 2025 年度に開催予定である。 
今後も当初からの予定課題を達成していく

ことに加えて、あらたな臨床課題への挑戦

として症例登録研究が計画されており、そ

のデータの詳細な解析から診療指針に関わ

る結果を導出できるよう進めて行きたい。

また引き続き本研究の対象疾患を国に難病

として指定されるべく提言を進めて行きた

い。引き続きこの研究は学問的・社会的に

大きく貢献できると見込まれる。 
 
 
Ｅ．結論  
小児で呼吸障害を生じうる頚部・胸部リ

ンパ管疾患（リンパ管腫、リンパ管腫症・

ゴーハム病、リンパ管拡張症等）につい

て、前研究班から引き継ぎ、ガイドライン

の改定、データベース利用研究、HP/シンポ
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ジウムによる情報公開等、多角的に研究を

進めている。 
指定難病としての部位基準見直しへの提

言などには難治性の基準など具体的なデー

タをさらに提示する必要があると思われる

が、前述の調査研究結果のまとめをもっ

て、来年度以降の難病見直しの機会に新規

難病として提言する機会を待つ。 
臨床的には難治性疾患として鑑別診断な

どには課題は残されており、今後もさらな

る研究の発展が望まれる。 
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本小児外科学会学術集会（第60回）
(2023年6月2日 東京） 

22) 小関道夫. 難治性リンパ管疾患の病態
と新規治療薬. 日本小児放射線学会学
術集会(第59回)(2023年6月9日 東
京) 

23) 小関道夫. 難治性リンパ管疾患に対す
る新たな治療戦略～ラパリムス錠の
位置づけ～：日本リンパ学会総会(第
47回)(2023年6月10日 静岡） 

24) 小関道夫, 林大地, 遠渡沙緒理, 文野
誠久, 古川泰三, 武本淳吉, 川久保尚
徳, 前川貴伸, 藤野明浩, 加藤源俊, 
黒田達夫, 田尻達郎, 大西秀典. カサ
バッハ・メリット現象に対するシロ
リムス療法. (第45回)(日本血栓止血学
会学術集会)(2023年6月17日 小倉) 

25) 小関道夫. 難治性リンパ管疾患に対す
るシロリムスの実際. 東海エリア難治
性リンパ管疾患 講演会(2023年7月1
日 愛知) 
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26) 小関道夫. 難治性リンパ管疾患への薬
物療法～ガイドライン2022をふまえ
て～ 小児科の立場からの経験例につ
いて.日本血管腫血管奇形学会学術集
会(第19回)(2023年9月8日 愛知） 

27) 小関道夫. 血管奇形に対するシロリム
ス研究の進捗について.日本血管腫血
管奇形学会学術集会(第19回)(2023年
9月8日 愛知） 

28) 小関道夫. ISSVA 2023と国内外の最新
研究情報. 日本血管腫血管奇形学会学
術集会(第19回)(2023年9月8日 愛
知） 

29) 小関道夫. 藤野明浩, 前川貴伸, 松岡
健太郎, 渡邊彰二, 大西秀典. シロリ
ムス研究班における患者市民参画の
取り組みについて. 日本血管腫血管奇
形学会学術集会(第19回)(2023年9月8
日 愛知） 

30) 小関道夫, 野村正, 藤野明浩, 野崎太
希, 田中晃, 國枝香南子, 上村尚人, 
末延聡一, 荒牧（服部）典子, 林礼人, 
加藤愛子, 清末一路, 今川孝太郎, 長
尾宗朝, 清水史明, 越智順子, 堀内沙
矢, 長袋洋. 低流速型脈管奇形患者に
対するART-001の有効性及び安全性
を検討する第II相臨床試験. 日本血管
腫血管奇形学会学術集会(第19
回)(2023年9月8日 愛知） 

31) 宮崎太地, 小関道夫, 浅田隆太, 加藤
源俊, 藤野明浩, 黒田達夫, 前川貴伸, 

文野誠久, 川久保尚徳, 田尻達郎, 清
水健次, 眞田ちひろ, 長谷川真裕美, 
Kashyap Patel, Yehua Xie, 大西秀典. 
シロリムス錠剤及び顆粒剤の日本人
データに基づく母集団薬物動態解析. 
日本血管腫血管奇形学会学術集会(第
19回)(2023年9月8日 愛知） 

32) 小関道夫. 血管腫・血管奇形に対する
シロリムス療法. 小児血液・がん学会
学術集会(第65回)(2023年10月1日 
北海道） 

33) 小関道夫. 難治性脈管異常に対するシ
ロリムス内服療法の進捗状況. シロリ
ムス新作用研究会(第４回)(2023年10
月14日 東京） 

34) 小関道夫. 血管腫・血管奇形に対する
薬物療法. 日本形成外科学会基礎学術
集会(第３２回)(2023年10月20日 東
京） 

35) 小林 完，藤野明浩，平林 健，袴
田健一．体表リンパ管奇形に発生す
る蜂窩織炎に対する感染対策 -発症率
の季節性．日本小児外科学会秋季シ
ンポジウム（第39回）（2023年10月
28日 福岡） 

 
Ｇ．知的財産の出願・登録状況 
・脈管腫瘍及び脈管奇形の治療剤 
・血中シロリムス濃度推定システム、血

中シロリムス濃度推定方法、およびプロ

グラム 
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厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業 

分担研究報告書 

 

肋骨異常を伴う先天性側弯症 

 

研究分担責任者 渡辺航太  慶應義塾大学医学部医学科 整形外科 

研究分担者   小谷俊明  社会福祉法人聖隷福祉事業団聖隷佐倉市民病院 整形外科 

研究分担者    鈴木哲平  独立行政法人国立病院機構神戸医療センター 整形外科 

研究分担者   山口 徹  福岡市立こども病院 整形脊椎外科  

研究分担者   中島宏彰  名古屋大学医学部附属病院 整形外科 

研究協力者   川上紀明  一宮西病院整形外科 整形外科 

研究協力者 山元拓哉  鹿児島大学医学部医学科 整形外科 

研究協力者 今釜史郎  名古屋大学大学院 整形外科学 

研究協力者   宇野耕吉  独立行政法人国立病院機構神戸医療センター 整形外科 

研究協力者   出村 諭  金沢大学医学部 整形外科学 

研究協力者   村上秀樹  岩手医科大学 整形外科 

研究協力者   渡辺 慶  新潟大学医学部医学科 整形外科 

研究協力者 柳田晴久  福岡市立こども病院 整形脊椎外科 

 

研究要旨 

肋骨異常を伴う先天性側弯症は胸郭不全症候群の一次性に分類される疾患群であり、高度に

悪化するものは重症度が高く、2016 年に難病に指定された。また、その病態を適格に意味

する疾病群が、2017 年に胸郭不全症候群というカテゴリーで小児慢性特定疾患の骨系統疾

患群の中の疾患群として認可された。今年度は、現在運用されている日本整形外科学会デー

タベースに日本側彎症学会を中心に開発した早期発症側弯症データベースのリンクを試み

た。同病態の原因を検討するため、遺伝子サンプル採取のための倫理員会申請を各施設で行

った。VEPTRの長期治療成績の検討を行い、その結果は決して満足のできる内容ではなかっ

たことが判明した。一方、社会生活状況を調査し、長期の外来経過観察体制、就学状況、就

労状況も比較的良好であった。 

 

 

Ａ．研究目的 

肋骨異常を伴う先天性側弯症は胸郭不全

症候群の一次性に分類される疾患群であり、

高度に悪化するものは重症度が高く、2016年

に難病に指定された。また、その病態を適格

に意味する疾病群が、2017年に胸郭不全症候

群というカテゴリーで小児慢性特定疾患の

骨系統疾患群の中の疾患群として認可され

た。 

研究の目的の目的は 1. 肋骨異常を伴っ

た先天性側弯症の実態把握のためのデータ

ベースの拡充、2. 病態解明のための遺伝子

解析、3. 治療成績調査（特に長期成績を中

心に）、そして4. 同病態の成人期の診療体
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制や社会活動等について現状調査を行うこ

とである。 

 

Ｂ．研究方法 

各研究項目別に記載する。 

1. 肋骨異常を伴った先天性側弯症の実態把

握のためのデータベース拡充 

令和2年度に日本脊柱変形協会（認定NPO)

のレジストリーシステムを使用して、全国小

児側弯症治療主要国内15施設から、2015～20

17年の3年間に、手術時18歳未満の小児側弯

症手術例を網羅的に収集した。しかし、本デ

ータベースは後方視的な情報収集であり、デ

ータの精度が劣っている可能性があった。ま

た、継続性にも懸念があった。さらにデータ

の集積方法は、研究分担者や研究協力者が各

施設で集積した情報を、研究責任者が情報を

手作業で統合していた。令和5年度は、それま

での方法から方針を変換し、WEB上での情報

収集フォーマットの開発を行った。 

2. 病態解明のための遺伝子解析 

本疾患には保存治療は殆ど効果がなく、ま

た外科的治療の効果は他の脊柱変形疾患の

中で最も悪い。さらに本疾患の根本的な病態

とその原因は不明である。そのため我々は同

疾患の遺伝子解析を行い、原因遺伝子の同定

を試みる。令和5年度は遺伝子サンプル収集

のための各研究分担施設での倫理員会の申

請を行った。 

3. 治療成績調査（特に長期成績を中心に） 

  保存療法がほぼ効果がない本病態に対し

て手術が行われてきた。小児疾患である本病

態にでは長期的な手術治療成績を検討する

ことが非常に重要である。特に本病態に対し

て頻用されるVEPTRの長期治療成績を研究し

た。 

4. 同病態の成人期の診療体制や社会活動等

について現状調査 

 同病態で治療を行った患児の手術成績の

評価だけでなく、どのように医療機関で長期

フォローされているのか、就学や就労、結婚、

出産などの社会生活の調査も重要である。そ

こで、分担研究施設において、今まで蓄積し

たデータベースを用いて、社会生活の状況を

調査した。 

 

Ｃ．研究結果 

1．日本整形外科学会が作成し、現在運用さ

れている日本整形外科学会データベース（JO

ANR）に、日本側彎症学会を中心に早期発症側

弯症データベースを作成し、JOANRと統合す

る試みが行われた（資料１）。令和5年度は入

力項目の選定を行い、プロトタイプの作成を

行った（資料２，３）。 

2.各施設において倫理員会への申請が行

われ、各施設での承認が得られた。 

3. 同病態に対するVEPTRの長期治療成績

を研究協力者の川上が行った。肋骨異常を伴

った先天性側弯症 58例 (男児21例、女児3

7例)の治療成績の詳細な検討が行われた。初

回VEPTR設置時の平均年齢は6才、47例でVEPT

Rから最終手術（矯正固定術）が行われた。経

過中に11例でgrowing rodに変更された。平

均総手術回数は13回であった。X線の評価で

は、Cobb角は術前72°から40°に、胸椎高は

最終時には平均170mmであった。一般的に骨
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成熟時の胸椎高は最低180mmを超えることが

望ましいと考えられているが、180㎜を超え

たのは19例だけであった。全経過中の術後合

併症は45例（78％）（インプラント関連、呼

吸器関連が大半）であった。 

4. データベースの情報を基に初回手術か

ら10年以上、もしくは18歳以上、複数の奇形

椎あり、かつ肋骨癒合例を取り込み基準とし

た。最終的に52例を対象に、診療録から社会

生活等の調査を行った。その結果、外来での

経過観察に関しては、全例、手術を行った病

院で経過観察がされていた。小児病院でも、

成人後も引き続き手術を行った小児病院で

経過観察されていた。就学状況に関しては通

常学級が46例、支援学級が4例、不明が2例で

あった。就労状況に関しては通常就職が24例、

学生（就職前）が14例、授産施設が1例、身障

者枠での採用が2例、不明が5例であった。HO

T導入例はなかったが、詳細な呼吸機能の評

価は別研究で行う予定である。移動に関して

は、問題なしが49例、車いすが１例、要装具

が2例であった。結婚に関しては、既婚が5例、

未婚が15例、不明が28例、出産に関しては、

ありが0例、なしが7例、不明が45例であった。 

 
Ｄ．考察 

1. 順調にデータベース開発は進んでおり、

令和6年より限定施設において試験運用が開

始する予定である。 

2. 令和6年度より遺伝子サンプルの収集

と解析が始まる予定である。 

3. 骨成熟時の胸椎高の最低ラインである

180mmを超えたのは19例だけであった。全経

過中の術後合併症は78％であり、これらの結

果は満足のできる内容ではなかった。一方で、

本病態の外科的治療にはその他の選択肢が

少なく、今後さらに治療成績を上げるための

工夫と合併症を減らすための検討が必要で

ある。手術治療の限界は明らかにあるので、

遺伝子研究により根本的な治療法の開発が

希求される。 

4.長期の経過観察体制については、全例で

手術を行った病院でフォローされており、成

人期医療への移行に問題はなかった。88％が

通常学級に就学し、63%が通常の就労が出来

ており、社会生活は我々の想定を超えて良好

であった。今回は肺機能の詳細な検討はして

いないが、調査対象ではHOT導入例はなく、ま

た94％が移動の問題がなかったため、現状で

は長期予後は比較的良好だと考えられた。一

方で既婚者が10％、出産していた例はなかっ

た。今回は診療録を中心とした調査であった

ため、非常に個人的な同内容に関しての情報

が少なかったと考えられ、今後の再調査が必

要と考えられた。 

 

Ｅ．結論 

今年度は、現在運用している日本整形外科

学会データベースに日本側彎症学会を中心

に早期発症側弯症データベースのリンクを

試みた。同病態の原因を検討するため、遺伝

子サンプル採取のための倫理員会申請を行

った。VEPTRの長期治療成績の検討を行い、

その結果は決して満足のできる内容ではな

かったことが判明した。社会生活状況を調査

し、長期の外来経過観察体制、就学状況、就
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労状況も比較的良好であった。 

 

Ｆ．研究発表  

先天性側彎症に対するVEPTR手術：最終手術

終了58例の検討、川上紀明ら、第57回日本側

彎症学会学術集会、一般演題 

1. 論文発表 

なし 

Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 

予定なし。 
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資料１ 
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資料２ 

 

 

初回手術シート 

性別 ：  〇 男  〇 女 

手術時年齢 ：  【 number 】歳 

生年月日： 

側弯の分類：〇上位胸椎  〇主胸椎  〇胸腰椎／腰椎  〇上位胸椎＋主胸椎の二重側

弯 〇主胸椎＋胸腰椎／腰椎の二重側弯  〇三重側弯 

 

診断名：〇特発性側弯症 〇症候性側弯症 〇先天性側弯症 〇神経・筋原性側弯症 

   ※JOANR で登録したものと別に JSS の定義（添付）で改めて病名登録が必要 

原疾患：病名からリストアップされたものからチェックボックスで選択 

先天性側弯症に関して肋骨異常の有無 〇あり 〇なし 

 

初潮の有無：〇あり（時期：【 number 歳 number 月】） 〇なし 

術前身長  : 【  number  】cm 

術前体重  : 【  number  】kg  

術前座高: 【  number  】cm 

術前アームスパン: 【  number  】cm 

術前 X 線画像 

撮影肢位 〇立位 〇坐位 〇臥位 

正面 

Major Cobb 角：【  number  】度  

T1-T12 高：  【  number  】 mm 

T1-S1 高：   【  number  】mm 

T1-T12 長：  【  number  】 mm 

T1-S1 長：   【  number  】mm 

Risser sign: 〇0  〇1 〇2  〇3 〇4  〇5 〇不明 

臼蓋 Y 軟骨癒合 〇あり 〇なし 

側面 

TK(maxTK) 【  number  】度 

 LL(maxLL)  【  number  】度 
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 PI 【  number  】度 

 SS 【  number  】度 

 PT 【  number  】度 

 

 

 

手術日 ：  【 number /  /  】 （YYYY/MM/DD） 

手術時間 【 number 】分  

出血量 【 number 】g ※ごく少量は 1g と記入してください 

術式：□矯正固定術  □GR  □VEPTR   □Shilla □foundation 作成 □その他→

【 character  】 

 

X 線画像（術直後） 

〇立位 〇坐位 〇臥位 

正面 

Cobb 角（Major curve）： 【  number  】 度  

T1-T12 高： 【  number  】  mm 

T1-S1 高：   【  number  】mm 

T1-T12 長： 【  number  】  mm 

T1-S1 長：  【  number  】 mm 

 

側面 

 TK(max) 【  number  】度 

 LL(max) 【  number  】度 

 PI 【  number  】度 

 SS 【  number  】度 

 PT 【  number  】度 

 

前方解離術の併用の有無 

 〇なし 〇あり→ 〇open 〇鏡視下 

 

インプラント設置範囲（VEPTR は肋骨の高位を入力） 

UIV 
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〇後頭骨 〇C1 〇C2 〇C3 〇C4 〇C5 〇C6 〇C7 〇T1 〇T2  〇T3  〇

T4  〇T5  〇T6  〇T7  〇T8  〇T9  〇T10  〇T11  〇T12  〇L1 〇L2  〇

L3  〇L4  〇L5  〇S1  〇その他【character】 

 

LIV 

〇C1 〇C2 〇C3 〇C4 〇C5 〇C6 〇C7 〇T1 〇T2  〇T3  〇T4  〇T5  

〇T6  〇T7  〇T8  〇T9  〇T10  〇T11  〇T12  〇L1 〇L2  〇L3  〇L4  

〇L5  〇S1  〇腸骨 〇その他【character】 
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資料 3  

 

 

EOS 術後経過観察シート（1 年ごとに直近の診察所見を記入） 

 

直近の診察日：【 number  /  /  】 （YYYY/MM/DD） 

身長  : 【  number  】(cm) 

体重  : 【  number  】(kg)  

座高: 【  number  】(cm) 

アームスパン  :【  number  】(cm) 

 

初潮の有無：〇あり（時期：【 number 歳  月】） 〇なし 

  ※過去に入力した評価票で「あり」が選択されていたら表示しない 

 

前回入力後から今回入力時までの間での有害事象・不具合発生の有無 〇あり 〇なし 

あり→項目は JSSR-DB と同じ項目から生じた合併症と転機を全て選択 

 

前回シート入力後から今回の入力時までの間に行った追加手術の有無 〇あり 〇なし 

あり→追加手術回数 【 number 】回 

追加手術を施行した原因 

 〇有害事象・不具合が原因で手術の実施に至った →【 number 】回 

 〇有害事象・不具合が生じたものの、手術はそれに関係なく実施→【 number 】回 

 〇有害事象・不具合は生じておらず、予定手術を実施→【 number 】回 

   ※上記の回数が手術回数と一致するように入力 

 

上記で入力した回数分、下記の入力を行う。 

手術日 【  number /  /  】 （YYYY/MM/DD） 

 

手術の種別 チェックで以下展開 

 □ロッド延長術 →【 number 】回 

 □インプラント置換術 

  □ロッドの置換 →【 number 】回 

       □スクリューの置換 →【 number 】回 
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 □その他のインプラント置換 →【 number 】回 

 

 □抜去術 チェックで以下展開 

      □有害事象はないが医師の判断や患者の希望で抜去→【 number 】回 

□有害事象、不具合のため抜去→【 number 】回 

 

 □術式変更または追加 チェックで以下展開 

  □GR →【 number 】回 

□VEPTR →【 number 】回 

□Shilla  →【 number 】回 

□最終固定術 →【 number 】回 

     □その他 →【 number 】回 

 

前方解離術の併用の有無 

 〇なし 〇あり→〇open 〇鏡視下 

 

インプラント設置範囲の変更 〇あり 〇なし 

ありの場合直近のインプラント設置範囲を登録 → 

UIV 

〇後頭骨 〇C1 〇C2 〇C3 〇C4 〇C5 〇C6 〇C7 〇T1 〇T2  〇T3  〇

T4  〇T5  〇T6  〇T7  〇T8  〇T9  〇T10  〇T11  〇T12  〇L1 〇L2  〇

L3  〇L4  〇L5  〇S1  〇その他【character】 

 

LIV 

〇C1 〇C2 〇C3 〇C4 〇C5 〇C6 〇C7 〇T1 〇T2  〇T3  〇T4  〇T5  

〇T6  〇T7  〇T8  〇T9  〇T10  〇T11  〇T12  〇L1 〇L2  〇L3  〇L4  

〇L5  〇S1  〇腸骨 〇その他【character】 

 

※1 年に 1 回、上記の入力を行う。 

 

 

X 線画像 （直近のものを入力） 

撮影肢位 〇立位 〇坐位 〇臥位 
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正面 

Cobb 角（Major curve）：【  number  】度  

T1-T12 高：  【  number  】 mm 

T1-S1 高：   【  number  】mm 

T1-T12 長：   【  number  】mm 

T1-S1 長：  【  number  】 mm 

側面 

 TK(max)： 【  number  】度 

 LL(max)：【  number  】度 

 PI 【 number 】度 

 SS 【 number 】度 

 PT 【 number 】度 
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令和 ６年 ２月 ２６日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 大阪母子医療センター 

 
                      所属研究機関長 職 名  副院長 
                                                                                      
                              氏 名  臼井規朗           
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                              

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究          

３．研究者名  （所属部署・職名）   小児外科･副院長                      

    （氏名・フリガナ）   臼井規朗･ウスイノリアキ                    

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 大阪母子医療センター □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



 

 

令和 6 年 3 月 31日 

国立保健医療科学院長 殿                                          
                                                                                                                 
                              機関名 九州大学 

 

                      所属研究機関長 職 名 総長 
                                                                                      
                              氏 名 石橋 達朗          

 
   次の職員の令和 5年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理

については以下のとおりです。 
１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                              
２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究（23FC1051）     

３．研究者名  （所属部署・職名）九州大学病院・講師                        
    （氏名・フリガナ）永田 公二（ナガタ コウジ）                     
４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 
未審査
（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫

理指針（※3） 
 ■   □ ■ 九州大学 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェ

ックし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 （※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対

象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 
研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 
当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は そ の 理

由：                  ） 
当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は 委 託 先 機

関：                 ） 
当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は そ の 理

由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有  □  無  ■ （ 有 の 場 合 は そ の 内

容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 6 年 2 月 7 日 
国立保健医療科学院長  殿                                                                      
                                
                              機関名 国立大学法人大阪大学  

 
                      所属研究機関長 職 名 大学院医学系研究科長 
                                                                                      
                              氏 名  熊ノ郷 淳     
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名  難治性疾患政策研究事業                                         

２．研究課題名  呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究   

３．研究者名  （所属部署・職名） 大学院医学系研究科・教授                                  

    （氏名・フリガナ） 奥山 宏臣・オクヤマ ヒロオミ                                 

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 大阪大学医学部附属病院 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ
クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 

                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対

象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 

                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 6年 2月 28日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 国立成育医療研究センター 

 
                      所属研究機関長 職 名 理事長 
                                                                                      
                              氏 名 五十嵐 隆  
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名 （所属部署・職名） 周産期・母性診療センター 新生児科・医長  

    （氏名・フリガナ） 丸山 秀彦・マルヤマ ヒデヒコ  

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 国立成育医療研究センター □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 ６年 ４月 １日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                               
                 
                              機関名   京都大学 

 
                      所属研究機関長 職 名   医学研究科長 
                                                                                      
                              氏 名   伊佐 正         
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理については

以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                              

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究          

３．研究者名  （所属部署・職名） 大学院医学研究科 准教授        

    （氏名・フリガナ） 岸本 曜（キシモト ヨウ）                    

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 

京都大学大学院医学研究科・

医学部及び医学部附属病院 

医の倫理委員会 

□ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェックし
一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対象とす
る医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 ６年 ２月２６日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 地方独立行政法人神奈川県立病院機構 

神奈川県立こども医療センター 
 
                      所属研究機関長 職 名 総長 
                                                                                      
                              氏 名  黒田 達夫          
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究           

３．研究者名  （所属部署・職名） 総長                               

    （氏名・フリガナ） 黒田 達夫・クロダ タツオ                       

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 慶應義塾大学 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 



令和６年 ３月２６日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 国立大学法人東海国立大学機構 

 
                      所属研究機関長 職 名 名古屋大学医学部附属病院長 
                                                                                      
                              氏 名 小寺 泰弘   
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名）名古屋大学医学部附属病院・病院准教授                         

    （氏名・フリガナ）佐藤義朗・サトウヨシアキ                      

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 

名古屋大学生命倫理審査委員

会 
□ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和６年３月３１日  

国立保健医療科学院長 殿   
   

 機関名 学校法人慶應義塾大学  

 所属研究機関長 職 名 学長  
   

 氏 名 伊藤 公平  

 次の職員の令和 ５ 年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につ いて

は以下のとおりです。  

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業   

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究   

３．研究者名 （所属部署・職名）医学部・教授   

 （氏名・フリガナ）佐藤 泰憲・サトウ ヤスノリ   

４．倫理審査の状況  

 該当性の

有無 有 無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み 審査した機関  未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する

倫理 指針（※3） 

□ ■  □   □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □ ■  □   □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実

験 等の実施に関する基本指針  
□ ■  □   □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入する

こと （指針の名称： ）  

□ ■  □   □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチ

ェッ クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。  

その他（特記事項） （※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。  
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、

「人を対 象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。  

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について  

研究倫理教育の受講状況  受講 ■ 未受講 □ 

６．利益相反の管理  

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定  有 ■ 無 □（無の場合はその理由： ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無  有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関： ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無  有 ■ 無 □（無の場合はその理由： ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無  有 □ 無 ■（有の場合はその内容： ） 

 
 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。  
 ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。  

信濃町-aa523 



令和 ６ 年 ３ 月 ３１ 日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 福岡市立こども病院 

 
                      所属研究機関長 職 名 院長 
                                                                                      
                              氏 名  楠原 浩一          
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名）  整形・脊椎外科・医師                                

    （氏名・フリガナ）  山口 徹・ヤマグチ トオル                               

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 福岡市立こども病院 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 





令和６年４月４日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 国立大学法人東海国立大学機構 

 
                      所属研究機関長 職 名 機構長 
                                                                                      
                              氏 名   松尾 清一        
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                 

３．研究者名  （所属部署・職名）岐阜大学医学部附属病院小児科・講師                

    （氏名・フリガナ）小関 道夫・オゼキ ミチオ                     

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 岐阜大学 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ
クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 
研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 6年  2月  26日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 聖隷佐倉市民病院 

 
                      所属研究機関長 職 名 院長 
                                                                                      
                              氏 名 鈴木 理志        
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名） 整形外科・副院長                    

    （氏名・フリガナ） 小谷 俊明・コタニ トシアキ             

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 □   ■ □  □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 ６年 ４月 ８日 

国立保健医療科学院長 殿 

 機関名 東京都立小児総合医療センター 

   所属研究機関長 職 名 院長 

氏 名  山岸 敬幸 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業 

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究 

３．研究者名  （所属部署・職名） 病理診断科  部長 

 （氏名・フリガナ） 松岡 健太郎 

４．倫理審査の状況 

該当性の有無 

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み 審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
□  ■ □ □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針 □  ■ □ □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
□   ■ □ □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称： ） 
□   ■ □ □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ
クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 

（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由： ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：  ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由： ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容： ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 

 ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 

・マツオカケンタロウ



 

 

令和 6年 4月 1日 

                                         

国立保健医療科学院長 殿 
                                                                                                                
                              機関名 自治医科大学 

 

                      所属研究機関長 職 名 学長  
                                                                                      
                              氏 名 永井良三  

 
   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管

理については以下のとおりです。 
１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  
３．研究者名  （所属部署・職名）      外科学講座 小児外科部門・教授                  
    （氏名・フリガナ）     照井慶太・テルイケイタ                  
４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査
（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫

理指針（※3） 
 ■   □ ■ 千葉大学 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェ

ックし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 （※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対

象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 
研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 
当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は そ の 理

由：                  ） 
当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は 委 託 先 機

関：                 ） 
当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は そ の 理

由：                  ） 
当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有  □  無  ■ （ 有 の 場 合 は そ の 内

容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和6年2月27日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 兵庫県立こども病院 

 
                      所属研究機関長 職 名 病院長 
                                                                                      
                              氏 名 飯島 一誠      
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名） 大学院医学研究院・医長                                  

    （氏名・フリガナ） 森田 圭一・モリタ ケイイチ                                  

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 □   ■ □  □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 6年 3月 12日 
 
 国立保健医療科学院長   殿 
                                                                                              
                 
                              機関名 国立大学法人千葉大学 

 
                      所属研究機関長 職 名 学長代理 
 
                              氏 名 中谷 晴昭        
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名    難治性疾患政策研究事業                           

２．研究課題名    呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究         

３．研究者名  （所属部署・職名）   大学院医学研究院・講師                   

    （氏名・フリガナ）   杉浦 寿彦・スギウラ トシヒコ               

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 千葉大学 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 6 年 2 月 28 日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 国立大学法人東海国立大学機構 

 
                      所属研究機関長 職 名 名古屋大学大学院医学系研究科長 
                                                                                      
                              氏 名  木 村  宏    
  

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名）  名古屋大学大学院医学系研究科・准教授                                

    （氏名・フリガナ）  中島 宏彰 ・ ナカシマ ヒロアキ                                

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 □  ■ □  □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和６年３月３１日 
 
国立保健医療科学院長 殿                                                                  
                
                              機関名 慶應義塾大学 

 
                      所属研究機関長 職 名 学長 
                                                                                      
                              氏 名 伊藤 公平  
 

   次の職員の令和 ５ 年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につ

いては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                         

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                                         

３．研究者名  （所属部署・職名）医学部・准教授                                  

    （氏名・フリガナ）渡邉 航太・ワタナベ コオタ                                  

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 
未審査（※

2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫

理指針（※3） 
 ■   □ ■ 慶應義塾大学医学部 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：     ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ
クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対象

とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 
 

信濃町-aa524
 



令和６年３月３１日 
 

国立保健医療科学院長 殿 
 

機関名 慶應義塾大学

所属研究機関長 職 名 学長 

氏 名 伊藤 公平 
 

次の職員の令和 ５ 年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業  
 

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究 
 

３．研究者名 （所属部署・職名）医学部・教授 
 

（氏名・フリガナ）藤野 明浩・フジノ アキヒロ 
 

４．倫理審査の状況 
 

 該当性の有無 

有 無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み 審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理 

指針（※3） 

 
■ □ 

 
■ 

慶應義塾大学/国立成育医療 

研究センター 

 
□ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針 □ ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
□ ■ □ 

 
□ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称： ） 

 

□ ■ 
 

□ 

  

□ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェック
し一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
 

（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対象とする

医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について

６．利益相反の管理 

 

 

 

 

 

 

 
（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 

・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 

 

信濃町-aa546 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■  無 □（無の場合はその理由： ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■  無 □（無の場合は委託先機関： ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■  無 □（無の場合はその理由： ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □  無 ■（有の場合はその内容： ） 

 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■ 未受講 □ 

 



 

 

令和  6年  3月 31日 

                                         

国立保健医療科学院長 殿 
                                                                                                                
                              機関名 国立成育医療研究センター 

 

                      所属研究機関長 職 名 理事長 
                                                                                      
                               氏 名 五十嵐 隆          

 
   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管

理については以下のとおりです。 
１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  
３．研究者名  （所属部署・職名） 小児内科系専門診療部呼吸器科・診療部長                                
    （氏名・フリガナ） 肥沼 悟郎・コイヌマ ゴロウ                            
４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査
（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫

理指針（※3） 
 □   ■ □  □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェ

ックし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 （※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対

象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 
研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 
当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は そ の 理

由：                  ） 
当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は 委 託 先 機

関：                 ） 
当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有  ■  無  □ （ 無 の 場 合 は そ の 理

由：                  ） 
当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有  □  無  ■ （ 有 の 場 合 は そ の 内

容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 ６年 ３月 ６日 
 
国立保健医療科学院長 殿 
                                                                                            
                 
                              機関名 国立大学法人 弘前大学 

 
                      所属研究機関長 職 名 学 長 
                                                                                      
                              氏 名 福田 眞作           
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                               

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名）医学部附属病院 ・ 准教授                    

    （氏名・フリガナ）平林 健 ・ ヒラバヤシ タケシ                   

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 国立成育医療研究センター □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ

クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 
                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 

（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 
                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和６年３月２５日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                                  地方独立行政法人神奈川県立病院機構 

                               機関名   神奈川県立こども医療センター 
 
                      所属研究機関長 職 名   総長 
                                                                                      
                              氏 名  黒 田  達 夫         
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名 呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名） 放射線科・部長                                 

    （氏名・フリガナ） 野澤 久美子・ノザワ クミコ                                

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 □   ■ □ 

 
□ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □ 
 

□ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □ 

 
□ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □ 

 
□ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ
クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 

                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 

                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 ６年 ４月 ３日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                        機関名 国立病院機構神戸医療センター 

 
                所属研究機関長 職 名 院長 
                                                                                      
                         氏 名 味木 徹夫 
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名    リハビリテーション科 部長                                 

      鈴木 哲平（スズキ テッペイ）                                

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 □   ■ □ 

 
□ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □ 
 

□ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □ 

 
□ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □ 

 
□ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ
クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 

                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 

                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 



令和 ６年 ３月３１日 
                                         
国立保健医療科学院長 殿 

                                                                                             
                   
                              機関名 学校法人国際医療福祉大学 

 
                      所属研究機関長 職 名 学長 
                                                                                      
                              氏 名 鈴木 康裕        
 

   次の職員の令和５年度厚生労働科学研究費の調査研究における、倫理審査状況及び利益相反等の管理につい

ては以下のとおりです。 

１．研究事業名 難治性疾患政策研究事業                                

２．研究課題名   呼吸器系先天異常疾患の医療水準向上と移行期医療に関する研究                  

３．研究者名  （所属部署・職名）   医学部小児外科・教授（代表）                 

    （氏名・フリガナ）   渕本 康史・フチモト ヤスシ                

４．倫理審査の状況 

  
該当性の有無  

有  無 

左記で該当がある場合のみ記入（※1） 

審査済み   審査した機関 未審査（※2） 

人を対象とする生命科学・医学系研究に関する倫理

指針（※3） 
 ■   □ ■ 国際医療福祉大学 □ 

遺伝子治療等臨床研究に関する指針  □   ■ □  □ 

厚生労働省の所管する実施機関における動物実験

等の実施に関する基本指針 
 □   ■ □  □ 

その他、該当する倫理指針があれば記入すること 

（指針の名称：                   ） 
 □   ■ □  □ 

（※1）当該研究者が当該研究を実施するに当たり遵守すべき倫理指針に関する倫理委員会の審査が済んでいる場合は、「審査済み」にチェッ
クし一部若しくは全部の審査が完了していない場合は、「未審査」にチェックすること。 

その他（特記事項） 

                                                 
（※2）未審査に場合は、その理由を記載すること。 
（※3）廃止前の「疫学研究に関する倫理指針」、「臨床研究に関する倫理指針」、「ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関する倫理指針」、「人を対
象とする医学系研究に関する倫理指針」に準拠する場合は、当該項目に記入すること。 

５．厚生労働分野の研究活動における不正行為への対応について 

研究倫理教育の受講状況 受講 ■   未受講 □ 

６．利益相反の管理 

当研究機関におけるＣＯＩの管理に関する規定の策定 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究機関におけるＣＯＩ委員会設置の有無 有 ■ 無 □（無の場合は委託先機関：                 ） 

当研究に係るＣＯＩについての報告・審査の有無 有 ■ 無 □（無の場合はその理由：                  ） 

当研究に係るＣＯＩについての指導・管理の有無 有 □ 無 ■（有の場合はその内容：                 ） 

（留意事項） ・該当する□にチェックを入れること。 

                   ・分担研究者の所属する機関の長も作成すること。 


