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研究要旨 

背景: 末梢肺動脈狭窄症（PPS）は肺動脈幹から末梢動脈までの狭窄を引き起こす疾患である。従来⼩児期
の PPS は数多くの報告があるが、成⼈発症型特発性 PPS の臨床的特徴はまだ確⽴されていません。 
⽅法: ⽇本の肺⾼⾎圧症診療施設で収集したデータを⽤いて、肺動脈造影（PAG）を受けた患者を対象に、
患者背景、右⼼カテーテル検査（RHC）所⾒、画像所⾒、治療プロファイルを収集した。 

結果: 44 ⼈の患者（中央値年齢 39 歳、⼥性 29 ⼈（65.9％））が登録され、PAG で肺動脈の区域枝およ
び末梢動脈の狭窄が 41 ⼈（93.2％）および 36 ⼈（81.8％）に観察された。薬物治療を受けた患者は 79.5％、
併⽤療法を受けた患者は 50.0％であった。また、経カテーテル肺動脈形成術を受けた患者は 56.8％であっ
た。治療介⼊により RHC データは平均肺動脈圧（44 対 40 mmHg、p<0.001）および肺⾎管抵抗（760 対
514 dyn·s·cm-5、p<0.001）の改善を⽰した。PPS 患者の 3 年、5 年、10 年の⽣存率はそれぞれ 97.5％、
89.0％、67.0％であった。 

結論: 成⼈発症型特発性 PPS 患者は、肺動脈の区域枝以降の狭窄を呈し、診断時に重度の肺⾼⾎圧を有し
ていたが、PAH 薬剤と経カテーテル肺動脈形成術の組み合わせにより治療反応を⽰した。 
 
A. 研究⽬的 
成⼈発症型特発性 PPS はまれで、10例以上の報告がない。⽇本では過去 10 年間に肺動脈形成術が広く⾏わ
れ、成⼈における PPS の検出機会が増加している。⼀⽅で PPS は肺⾼⾎圧の原因であり、しばしば肺動脈性
肺⾼⾎圧症（PAH）または慢性⾎栓塞栓性肺⾼⾎圧症（CTEPH）と誤診されることから、疾患概念の確⽴のた
め調査を実施した。 
 
B. 研究⽅法 
 本邦における肺⾼⾎圧診療を⾏う病院で診断された PPS 患者を含む後ろ向きコホート研究。PPS の確定診
断には、PAG での評価を必須とした。⾼安動脈炎および CTEPH は PAG 画像に基づいて鑑別を⾏った。 
 
C. 研究結果 
 患者背景として本研究には 44 ⼈の患者が組み⼊れられた。患者の中央値年齢は 39 歳で、⼥性が 29 ⼈
（65.9％）であった。肺動脈造影（PAG）所⾒上では、41 ⼈（93.2％）の患者で肺動脈の区域枝狭窄が、36
⼈（81.8％）で肺動脈の末梢狭窄が観察された。 
治療に関しては患者の 79.5％が薬物治療を受けており、その中で 50.0％が併⽤療法を受けていた。また

56.8％の患者が経カテーテル肺動脈形成術を受けてた。右⼼カテーテル検査（RHC）データでは、治療前後の
RHC データの⽐較により、平均肺動脈圧（PAP）と肺⾎管抵抗（PVR）の有意な改善が観察されました。平均
肺動脈圧は治療前 44 mmHg から治療後 40 mmHg に低下（p<0.001）。肺⾎管抵抗は治療前 760 dyn·s·
cm-5 から治療後 514 dyn·s·cm-5 に低下（p<0.001）であった。 
⽣存率については、PPS 患者の 3 年、5 年、10 年の⽣存率はそれぞれ 97.5％、89.0％、67.0％であり、⻑

期⽣存に課題があることが分かった。また合併症として、もやもや病の合併や⼤動脈の狭⼩化など⾎管形成異
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常を⽰唆する所⾒を認めることがあり、今後背景因⼦などの検証が必要である。 
 
D. 考察 
 成⼈発症型特発性 PPS の診断には PAG が必要であり、肺動脈の区域枝から末梢動脈への狭窄が⼀般的な
所⾒として認められた。また、肺⾎管拡張薬と経カテーテル肺動脈形成術の複合的な治療に対して治療反応
性が得られたが、⻑期予後には課題があることが⽰された。今回の報告により疾患概念が確⽴されたため、
難病政策の下で今後さらに症例の蓄積と治療反応性に関する多くの報告が集積することが国際的にも期待さ
れる。 
 
E. 結論 
 成⼈発症型特発性 PPS 患者は、肺動脈の区域枝以降の狭窄を呈した。患者は診断時に重度の肺⾼⾎圧を有
していたが、PAH 薬剤と経カテーテル肺動脈形成術の組み合わせにより治療反応を⽰すことが明らかとなっ
た。 
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