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研究要旨 

JAPHR（PAH などの肺高血圧症患者レジストリ）を利用して、日本における 2008 年から 2020 年の PH
患者特性の変化を報告した。日本における難病 PAH の認知度は上昇していると推定される。難病 PAH の認
知度の上昇と共に、その初期治療も世界水準に変化していると推定される。JAPHR （PAH などの肺高血圧症）
レジストリの 2008～2015 年の登録患者 316 名と、2016～2020 年の登録患者 315 名の比較を行った。診
断時年齢は、平均 47.9 歳 → 52.7 歳と増加が認められ、世界のレジストリと共通していた。平均肺動脈圧
は、45.4mmHg から 38.6mmHg への低下しており、より軽症で診断されていることが推定された。全体の
中で IPAH/HPAH の占める割合は変わらず、ほぼ 50%前後であった。経口投与薬剤の併用療法は 47.8%か
ら 57.5%へと増加が認められ、早期の強力な治療介入の傾向を認めた。経口および吸入治療は先天性心疾患
に合併する肺高血圧症が大多数 81.8%を占めていた。フレンチのリスク分類重症度に基づく治療介入の傾
向は変化が認められなかった。PAH は早期発見に向かう傾向にあり、現場の臨床医は血行動態および臨床の
重症度に基づき処方決定していることが伺われた。 
 
A. 研究目的 
 肺動脈性肺高血圧症（PAH）は、進行性の希少疾患である。本邦における PAH の治療状況は近年大きく変
化しているが、その治療法や患者特性の変化に関する知見は少ない。そこで本研究では日本における PAH の
臨床的特徴や初期治療の経時的な変化を評価を行い、疾患の背景の変化や治療薬の変遷の評価を行った。 
 
B. 研究方法 

本研究では、Japan Pulmonary Hypertension Registry （JAPHR）のデータを用いて、2008～2015 年 （n
＝316）と 2016～2020 年（n＝315）の患者特性および治療方法を比較した。 
 
C. 研究結果 

診断時の平均(±標準偏差)年齢は、2008-2015 年の 47.9±16.7 歳から 2016-2020 年の 52.7±16.9 歳へ
と増加した。診断時の平均肺動脈圧は 45.4±15.0 から 38.6±13.1mmHg に減少した。病因は両期間とも特
発性/遺伝性 PAH が最も多かった（それぞれ 50.0％、51.1％）が、膠原病に伴う肺高血圧症の割合は増加傾
向が認められた。経口・吸入の併用療法を処方された患者の割合は、47.8％から 57.5％に増加した。特に先
天性心疾患関連の PAH 患者には経口 ・吸入併用療法が多く処方された （81.8％）。フランスのリスクスコアリ
ング基準による処方の傾向は、0、1、2、3、4 ポイントの患者では、経口 ・吸入併用療法が 53.8%、68.8%、
52.8%、66.7%、39.4%、経口・吸入単独療法が 0%、16.7%、27.0%、17.3%、15.2%と有意差はみら
れなかった。処方頻度の高い薬剤は、マシテンタン、タダラフィル、セレキシパグ、エポプロステノールであ
った。 
 
D. 考察 

本報告では、本邦における PAH の特徴や治療パターンの動向に関して網羅的に解析を行った。2008～2015
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年 （55.7％）と 2016～2020 年 （43.5％）の間に、重症 PAH （NYHA 機能分類 III および IV）を呈する患者
の割合が減少していることが分かった。この傾向は日本における PAH の認知度・早期診断レベルの向上を示
唆している。 

また、2 つの研究期間において時系列的に患者の平均年齢の上昇が認められ、諸外国における先行報告と
も合致している。これは高齢者の多い合併症のある IPAH 患者が増加したことに起因していると考えられ
る。 
 
E. 結論 

日本では、PAH の重症度は時間とともに低下していた。初期治療薬は経口の併用療法が一般的に好まれ
た。また治療方針決定においては患者の血行動態と臨床的重症度を考慮した上で治療薬を処方することが一
般的であった。(日本肺高血圧症レジストリ［JAPHR］︔UMIN000026680）。 
 
F. 研究発表 
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Changes in the Characteristics and Initial Treatments of Pulmonary Hypertension Between 2008 and 
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JACC: Asia. 2022 Jun, 2 (3_Part_1) 273–284.  
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