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研究要旨  

慢性血栓塞栓性肺高血圧症 （CTEPH）は肺動脈内に器質化血栓が形成され肺血流が障害される疾患であり、
国内患者 3000 人の希少疾患である。保存的加療のみでは、肺動脈圧上昇による右心不全を発症し、5 年生
存率は 40%と極めて予後不良である。CTEPH の治療は永続的な投与が推奨されている抗凝固療法に加え、
外科的血栓内膜摘除術、経皮的バルーン肺動脈形成術、肺血管拡張薬が行われているが、近年では治療成績
が向上してきているものの、それぞれの有効性 ・安全性に関するエビデンスは不足している。CTEPH の希少
性であり、大規模な比較対照試験の実施は困難である。そこで、本研究では CTEPH に対する各治療の有効
性・安全性を評価するとともに、将来の様々な治験で活用できるようなレジストリシステムを構築し、世界
初のエビデンス創出、ガイドラインへの反映が目的とした。 

本研究においてマイルストーンは 
１）研究計画書の作成、２）レジストリの構築、３）倫理審査委員会の承認、４）レジストリ登録開始か

ら観察期間終了まで、５）結果解析 
の 5 項目が設定された。 

 
A. 研究目的 
 本研究の目的は CTEPH に関する全国規模のレジストリを構築して治療法に係るエビデンスを創出するこ
とである。 
 
B. 研究方法 
レジストリ構築は日本肺高血圧・肺循環学会公認の Electric date collection: EDC システム（日本肺高血

圧レジストリ︓JAPHR）上に追加する形で構築し、web 経由で多施設から収集する。 
 

C. 研究結果 
１）～３）は 2018 年度に計画通り達成され、４）の症例登録は当初計画していた 230 例を大幅に上回る

スピードで登録がなされていたが、2020 年度第 1 四半期に新型コロナウイルスパンデミックにより臨床研
究支援機関の医療機関への立ち入り禁止など制限がたびたび生じ、研究の遂行が妨げられる結果となった。
そのなか、2020 年第 4 四半期には 800 例以上の症例登録を獲得した。追跡入力は 90%に達成したものの、
臨床研究支援機関によるオンサイトモニタリングがたびたび制限されたことも影響し、計画に若干の遅れが
生じたが、2021 年第 1 四半期の時点で、オンサイトモニタリング・中央モニタリングが終了した。データ
固定と結果解析を行い国際学会、国際論文への結果公表を予定している。なお、慢性血栓塞栓性肺高血圧症
は希少疾患であることから 800 例規模のレジストリは世界的にも類まれな大規模データであり、世界から注
目されるデータベースとなっている。 
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CTEPH AC Registry ホームページより (URL: cteph-registry.jp) (2021 年 11 月 25 日) 
 
D. 考察 

来年度以降も長期フォローアップ世界最大規模のプロスペクティブな CTEPH レジストリから長期経過を
含めた臨床像および多様化した治療内容と治療反応性、予後が明らかにする。診断基準や診療ガイドライン
作成・改定に資する高い質のエビデンスの創出が見込まれる。 
 
E. 結論 

全国規模の多施設登録により慢性血栓塞栓性肺高血圧症の長期の経過を前向きに解析したもので、抗凝固
療法、外科的血栓摘除術、経皮的バルーン肺動脈形成術、肺血管拡張薬の治療すべてを集約したレジストリ
により、それぞれの治療の有効性が明らかとなる。 
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