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研究要旨 

【研究目的】小児の喉頭狭窄・気管狭窄はいずれも先天性に生じた呼吸器の形成異

常が元になって生じる先天性の難治性希少疾患である。治療や管理の困難さから、

診療できる施設も限られており、海外でも診療・治療のガイドラインなどがない。

そこで本研究では、関連する学会と連携をしながら、国内の実態調査結果や国内外

の文献によるエビデンスを収集し、長期的なフォローアップ体制を目指すための診

療ガイドラインを作成することを目的とした。 

【研究方法】ガイドラインは最重要課題を設定し、2010－2020 年の文献検索をおこ

ない、独立した２人による文献レビューをおこなったあと、それに基づく CQ を作

成した。また、AMED 難治性疾患実用化研究班との連携で成人期にまで及ぶ全国一次

調査及び二次調査を行い、さらにレジストリ登録を開始した。 

【研究結果】喉頭狭窄については CQ8 題、気管狭窄については CQ9 題が設定された。

さらにそれぞれの CQ に対応する文献をスクリーニングし確定しているところであ

る。今後はシステマティックレビューによりエビデンステーブル作成を行う予定で

ある。  

【結論】全国調査結果の解析結果を踏まえてガイドライン作成作業を進めた。さら

に AMED 研究班との連携により、気道狭窄に関する全国疫学調査およびビッグデー

タ解析から、患者実態、臨床像、治療内容および経過などを明らかにし、患者レジ

ストリを構築することにより、長期的に品質の保証されたデータ収集、およびそれ

らを共有できる体制の確立を目指した。 
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Ａ．研究目的 

 小児の喉頭・気管狭窄の臨床に関して、

海外の診療や治療に関する知見を踏まえ、

現在利用可能な資源を用いて最大限の効果

を挙げるための戦略的臨床指針を示すこと

を目的として、ガイドライン作成を目指し

た。ただし、希少疾患であり、さらに国内

外において診療が行える施設が限られてい

ることや、海外と医療事情が異なる背景も

ある。本研究の目的は、本邦全国調査結果

解析などこれまでの研究成果を踏まえて、

診療や治療のエビデンスに基づいた診療ガ

イドラインを整備した上で、長期的なフォ

ローアップ体制を構築し、小児から成人へ

の移行期医療を推進し、適切な診療体制を

構築することとした。 

 

Ｂ．研究方法 

気道狭窄に関する診療ガイドラインの策

定作業 

ガイドライン策定のための大まかな流れの

確認、検索方法については、成育医療研究

センター社会医学教室（竹原健二部長）に

臨床研究相談を行い、文献検索は図書館協

会員に依頼し、定期的に助言を受けた。 

① 重要臨床課題の検討 

前研究班および AMED 研究班による全国

調査の解析結果を勘案して、診療アルゴ

リズムの検討を行い、重要臨床課題を設

定。 

② 複数のデータベースを用いた文献検索

による網羅的な文献検索とクリニカル

クエスチョン（CQ）の設定 

「喉頭狭窄」、「気管狭窄」という検索語に

小児、先天性、などの検索語をかけて、

EmBASE,MEDLINE（PUBMED）で検索を行い、

漏れのない文献の検索を行った。この中で

2010 年 1 月 1 日から 2020 年 8 月 1 日まで

の文献を採用することとし、SCOPE でとり

あげる PICO に基づいた明瞭なＣＱを設定

した。 

① CQ に合わせた文献の分類 

設定した CQ ごとの大まかな推奨文を

提示した上で、少なくともガイドライ

ン作成者とは独立した 2 人による別個

の文献スクリーニングを行った。さら

に不足しているものについては再度検

索を行った。 

② システマティックレビュー 

システマティックレビューは、レビュ

ーチームをクリニカル・クエッション

別に、ガイドライン作成者とは独立し

て組織し、システマティックレビュー

の結果をまとめてガイドライン作成者

に表示するようにした。 

 

（倫理面への配慮） 

本研究は「人を対象とする医学系研究に関

する倫理指針 」に則り、各施設の倫理委員

会の承認を得て行われており、倫理面での

問題はないものと考えられる。 

 

C．研究結果 

PUBMED にてあらかじめ「喉頭狭窄」「気管

狭窄」で検索を行った。喉頭狭窄症で「小

児」、または「先天性」（日本語または英語）

にて 1276 件、そのうち 2010－2020 年での

絞り込みで 428 件（うち症例報告 92 件）で

あった。同様に気管狭窄症では 1960 件、そ

のうち2010－2020年での絞り込みで 576件

（うち症例報告 184 件）であった。先天性

については、他の先天性疾患の中に気管ま
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たは喉頭について記載されている文献も含

まれ、さらに症例報告を除いたものもレタ

ーやコメントなどにとどまるものが含まれ

た。これらの結果から、MEDLINE および

EMBASE の２つを用いて検索を行い、重複を

除去した結果は「喉頭狭窄」が 1012 件、「気

管狭窄」が 1257 件であった（資料 4-1）。 

 

１）重要臨床課題  

●喉頭狭窄  

1. 喉頭狭窄症の治療方法は施設によって

方針は一定せず、また海外においても喉頭

気管形成術により一期的に気管切開を閉鎖

したり、段階的に治療を行ったりと治療方

針が多様になっている。内視鏡を用いた治

療方法も浸透しつつある中で、どのような

病態がどのような治療を要し、何歳から治

療を行うことが可能であるのか、最適な方

法、時期など明らかにする必要がある。 

2. 喉頭狭窄症の症状を増悪させるリスク

因子としては長期挿管や挿管による気管損

傷などが考えられている。喉頭狭窄の重症

度によって、気管切開や喉頭気管再建術な

どが必要となるが、その目安やカニューレ

抜去可能な状態の目安など,共通の目安、評

価基準のガイダンスが必要である。 

●気管狭窄 

最重要課題 

１．先天性気管狭窄症の原因は気管の発生

段階の低形成とされ、心臓奇形などの合併

疾患も多いとされている。CTや内視鏡によ

る診断で様々な分類法が提唱されているも

のの統一されていない。MRIや造影検査な

ども有益な反面、リスクを伴うものであり、

侵襲の最小限の診断方法と最適な分類法を

明らかにする必要がある。 

2．先天性気管狭窄症に対する保存的治療と

外科的治療の対象、最適な時期や治療方針

などが明確ではなく、どのような病態がど

のような治療を要し、何歳から治療を行う

ことが可能であるのか、最適な方法、時期

など明らかにする必要がある。 

 

２）CQ 文案作成 

検索できた文献より、それぞれ重複を削除

し、さらに腫瘍や症候群の一症状、コメン

トやレターなどの文献を整理したところ、

「喉頭狭窄」が 378 件、「気管狭窄」が 591

件となった。これについて CQ 文を再検討し、

「喉頭狭窄」「気管狭窄」ともに CQ は 8 ず

つ作成できた。 

●喉頭狭窄 

CQ1. 喉頭狭窄症の診断や治療を目的とし

た重症度分類にはどのような検査が推

奨されるか？ 

CQ2. 先天性喉頭狭窄症に対して気管切開

以外に推奨される治療方法は何か？ 

CQ3. 喉頭狭窄症の治療を開始する適応年

齢や全身状態は何歳が推奨されるか？ 

CQ4. 喉頭狭窄症の治療において、内視鏡下

バルーン拡張術を実施する際に推奨さ

れるプロトコールはどれか？ 

CQ5. 喉頭狭窄症に対して気管カニューレ

を抜去するために実施されるLTRやPTCR

のプロトコールは何が推奨されるか？ 

CQ6. 喉頭狭窄の臨床症状の重症度 カニ

ューレ抜去可能な適応はどのように判

断するか？ 

CQ7. 喉頭狭窄症の発症を予防するために

推奨されるプロトコールはどれか？ 

CQ8. 喉頭狭窄症の手術において、再狭窄予

防にマイトマイシンやステロイドの局
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所使用は推奨されるか？ 

●気管狭窄 

CQ1.  先天性気管狭窄症の原因と予防方

法は何か？ 

CQ2. 先天性気管狭窄症に合併しやすい奇

形とその症状増悪因子には何を考慮し

ておくべきか？ 

CQ3. 先天性気管狭窄症の重症度と治療の

プロトコールは何が推奨されるか？ 

CQ4. 先天性気管狭窄症の確定診断のため

にどのような検査が推奨されるか？ 

CQ5. 先天性気管狭窄症の診断や治療にど

のような臨床分類、重症度分類が推奨さ

れるか？ 

CQ6. 先天性気管狭窄症に対して外科治療

を行うべき症例はどのように選択する

か？ 

CQ7. 先天性気管狭窄に対する保存的治療

は何が推奨されるか？ 

CQ8. 先天性気管狭窄症の術後合併症に対

するプロトコールは何が推奨される

か？ 

CQ9. 先天性気管狭窄症の長期予後に影響

を与える因子は何か？ 

 

D．考察 

以前に行われた全国調査の解析結果を勘

案して、気道狭窄症に対する診療ガイドラ

イン策定の作業を進めた。また、AMED難治

性疾患実用化研究班（大森班）と連携し、

成人期の実態をさらに調査、エビデンスに

基づいた診療ガイドラインを目指すことを

目標としている。 

「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。今回 Minds の手順に沿ったガイドラ

イン作成を目指したものの、RCT がほとん

どなく、多くが症例蓄積研究であったこと

から、なるべく EBM の考え方遵守をしつつ

現実的な診療ガイドライン作成となるよう

に留意することにした。 

現在 CQ それぞれにおける文献の割り当

ては終了しており、システマティックレビ

ューによる引用文献のエビデンステーブ

ル作成を開始するところである。今年度は

すでに小児慢性疾患では「小児気道狭窄

（咽頭・喉頭・気管・気管支）」で登録さ

れている先天性咽頭狭窄症についても指

定難病を目指して申請（第６次指定難病申

請）を行っていく予定であり、さらに AMED

難治性疾患実用化研究班（大森班）と連携

してレジストリ登録を進めていく予定で

ある。  

MED と EM の検索結果をエンドノートで重複除去処理（case report とその他の合計数） 

 larynx trachea 

MEDLINE 428 577※1 

EMBASE 767(584)※2 930(680) ※2 

合計(重複除去） 1012 1257 

※1:最新の再検索結果でデータ更新などで件数が変化 
※2:カッコは、重複除去した件数 

重複除去

後天性、外傷、腫瘍などをス
クリーニングで除外 378 591
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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） 

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 』について                    

2018 年度採択  

2019 年度全国疫学調査（一次）終了 

二次調査進行中 

難病プラットフォームを用いた患者レ

ジストリーの構築を準備中 

2020 年 2 月 16 日市民公開講座を開催 

 

E. 結論 

エビデンスに基づく喉頭狭窄・気管狭窄の

診療ガイドライン作成はおおむね順調であ

り、今後症例登録システムや前向き研究な

どのエビデンスもとらえながら、長期フォ

ローアップ体制を確立する必要がある。 
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PubMe/⼭崎 
    A:larynx A:trachea 

1 (喉頭+気管)×狭窄     

2 1×(先天性+⼩児) 1,727  2,691  

3 2×英語、⽇本語 1,276  1,960  

4 3×2010 年発⾏以降 428  576  

5 5×case report 92  184  

6 5×⾮ case report 336  392  

 
EMBASE/⼩河 

※EMBASE の larynx については、件数が多いため、サブヘディングを使⽤して、治療、⼿術関連を含むものに限定（診断、リスクファクタ
ーなどの⽂献は、medline からのものでカバーできると判断） 
※EMBASE の larynx については、congenital pulmonary airway malformation のキーワードを含む論⽂は除去 

  

⼭崎さん⽅式の
EMBASＥ式 

⼩河の追加式 
（⾃由語による同
義語追加） 

⼭崎さん⽅式
の EMBASＥ
式 

⼩河の追加式 
（⾃由語による同
義語追加） 

    A:larynx B:larynx A:trachea B:trachea 

1 (喉頭+気管)×狭窄 6,097  ー 8,071  ー 

2 1×(先天性+⼩児) 2,922  4,482  3,027  8,140  

3 2×英語、⽇本語 2,385  3,680  2,285  6,963  

4 3×2010 年発⾏以降 1,159  1,681  930  3,793  

5 4×論⽂、総説 774  ①1088 604  2,142  

6 5×case report 233  368  200  593  

7 5×⾮ case report 541  720  404  ②1549 

 修正×case report× 
( therapy:lnk OR surgery:lnk) 

 350  303 

 修正×⾮ case report× 
( therapy:lnk OR surgery:lnk) 

 580  464 
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MED と EM の検索結果をエンドノートで重複除去処理（case report とその他の合計数） 
 

larynx trachea 

MEDLINE 428 577※1 

EMBASE 767(584)※2 930(680) ※2 

合計(重複除去） 1012 1257 

※1:最新の再検索結果でデータ更新などで件数が変化 
※2:カッコは、重複除去した件数 
 
＜Endnote へのインポートと MED と EM の⾃動重複除去/タイトル、発⾏年、著者イニシャルで判断＞ 
喉頭 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
気管 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

1_larynx_archive_1012

_0915.enlx 

2_trachea_archive_125

7_0915.enlx 

アーカイブファイル 

アーカイブファイル 

3_larynx_med+em_10

12_加⼯.xlsx 

4_trachea_med+em_1

257-加⼯-2.xlsx 

エクスポート& 
キーワードハイライト化 

エクスポート& 
キーワードハイライト化 
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今回の検索は、希少疾患であるため RCT なのど介⼊研究は少なく、case report なども⾒る必要があり、件数が多く
なることから、網羅的な検索をすることはスクリーニング処理の⾮効率化が予測される。そのため、データベースは
PubMed（MEDLINE）を基本とし、EMBASE に関しては補⾜的な位置づけと考える。そのため、EMBASE では検
索語に⾃由語も使⽤して件数を調整しながら実施する。これは、EMBASE は、MEDLINE のデータも含むため、これに
より必要な⽂献を⼊⼿できると考える。 
 これらの結果を endnote で重複除去し、さらにエクセルにエクスポートして先⽣⽅に 1 次スクリーニングとして採⽤、⾮
採⽤の⽂献を確認していただくことが考えられる。この過程で、CQ については再度検討することも可能。 
 各 CQ については、担当の先⽣⽅にエクセルの情報で判断して採⽤する論⽂ごとに該当する CQ のフラグを付与してい
ただく。これは、エクセル内で抄録、統制語キーワードなどを対象に、検索して絞り込むことによる効率化も期待できる。し
かし、エクセルの処理で CQ の判断が難しい場合は、再度、データベースで CQ について個別検索をおこない、全般検索
の⾮採⽤論⽂を除いて、その結果をエクセルにエクスポートして判断していただく⽅法もある。 

すべての CQ の論⽂採否の確認が終了したら、エクセルを集計して、論⽂ごとに該当する複数の CQ のデータを付与
し、その結果を endnote にインポートする。つぎに、endnote の機能により原本 PDF を⼀括取得して論⽂に付与し、
2 次スクリーニングを実施する。2 次スクリーニングで実施した各 CQ 毎の採⽤論⽂について、endnote の機能により引
⽤論⽂リストを作成する。 
 

＜今後の処理案のイメージ＞ 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 

全般検索 

（ENDNOTE） 

採用論文 

（エクセル） 

 

非採用論文 

（エクセル） 

 

全般検索 

（エクセル） 

非採用論文 

（ENDNOTE） 

CQ 個別検索 

（各ＤＢ） 

CQ 個別検索 

（ENDNOTE） 

CQ 個別検索 

（ENDNOTE） 

非採用論文 

（ENDNOTE） 

CQ 個別検索 

（エクセル） 

CQ 個別検索 

（エクセル） 

→CQ チェック 

マッチングして除く 

各 CQ の結果を集計
マッチングして除く 

CQ 個別検索 

（ENDNOTE） 

2)2 次スクリーニング 
→論⽂ごとに複数の
CQ フラグを⾒て本⽂
から採⽤を判断 

1)原本 PDF 取得 

CQ 個別検索 

（ENDNOTE） 
引用文献リスト 

ENDNOTE から
エクスポート 

インポート 

エクスポート 

エクスポート 

インポート 
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PubMED の検索件数（⼭崎） 
    A:larynx A:trachea 

1 (喉頭+気管)×狭窄     

2 1×(先天性+⼩児) 1,727  2,691  

3 2×英語、⽇本語 1,276  1,960  

4 3×2010 年発⾏以降 428  576  

5 5×case report 92  184  

6 5×⾮ case report 336  392  

 
EMBASE は、以下のように A と B の 2 つの⽅法で検索しました。 
A は統制語を中⼼とした⼭崎さんの検索式を参考にした検索です。 

B は、気管や喉頭などの器官名が論⽂により表現が異なり、付与される 
統制語もバラツキが感じられたため、⾃由語も使⽤した網羅性を重視する 
検索をおこないました。（PubMED では使⽤できない近接演算⼦という 
ものを使⽤した検索です。） 
A の⽅が件数は少なく、精度の⾼い検索となりますが、ある程度の漏れが予測されます。 
⼀⽅、B の⽅は網羅性は⾼まりますが、関係のない論⽂も含んでいると考えられます。 
ただ、PubMED との重複除去を実施するので、件数は 2-3割︖の減少が考えられます。 

  
⼭崎さんの
EMBASＥ式 

⼩河の追加式 
（⾃由語による
同義語追加） 

⼭崎さんの
EMBASＥ式 

⼩河の追加式 
（⾃由語による
同義語追加） 

    A:larynx B:larynx A:trachea B:trachea 

1 (喉頭+気管)×狭窄 6,097  ー 8,071  ー 

2 1×(先天性+⼩児) 2,922  4,482  3,027  8,140  

3 2×英語、⽇本語 2,385  3,680  2,285  6,963  

4 3×2010 年発⾏以降 1,159  1,681  930  3,793  

5 4×論⽂、総説 774  ①1088 604  2,142  

6 5×case report 233  368  200  593  

7 5×⾮ case report 541  720  404  ②1549 


