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研究要旨 
門脈肺高血圧症（PoPH）は肺動脈性肺高血圧症と門脈圧亢進症圧が同時に存在する病態である。しかしア

ジア人の PoPHに関する臨床的特徴そして治療実態に関するまとまった報告はない。そこで、日本人コホート
における臨床的特徴、治療実態および予後に関して検討した。肺動脈性肺高血圧症は、日本においては難病の
一つに認定されている。2012年から 2013年の 2年間に新規登録された症例の臨床データを使用した。その
中で 2013年に新規登録された PoPH 36症例および登録更新された PoPH 46例を対象とした研究を Study 
1とした。さらに千葉大学での後ろ向き観察コホート研究として PoPH 11例を抽出して Study 2とした。さ
らに Study 2では、PoPH群と特発性／遺伝性肺動脈性肺高血圧症（I/HPAH）群の臨床的比較を行った。Study 
1も Study 2も、PoPH群を I/HPAH群と比較した時、心拍出量（COs）および心係数（CIs）の高値、肺血
管抵抗（PVR）の低値を認めた。また治療として、PoPH群は combination therapyを受けている患者割合が
低いことを認めた。千葉大学症例を対象とした Study 2では、PoPH群と I/HPAH群の生存率、疾患特異的生
存率は同様であった。PoPH群の 11例の中 45%の症例は、肺血管拡張療法の有害事象のために、途中で治療
薬の変更を余儀なくされていた。欧米における PoPH の特徴はある程度明らかにされている。本研究におい
て、日本においても PoPH群は I/HPAH群と比較して、COsおよび心係数 CIsの高値 PVRの低値、より良い
運動耐用能を有していた。PoPH治療をより改善していくために、さらなる研究が必要と考えられた。 
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A. 研究目的
門脈肺高血圧症（PoPH）は肺動脈性肺高血圧症と門脈圧亢進症圧が同時に存在する病態である。しかし

アジア人の PoPHに関する臨床的特徴そして治療実態に関するまとまった報告はない。そこで、日本人コホ
ートにおける臨床的特徴、治療実態および予後に関して検討した。

B. 研究方法
肺動脈性肺高血圧症は、日本においては難病の一つに認定されている。2012年から 2013年の 2年間に新
規登録された症例の臨床データを使用した。その中で 2013 年に新規登録された PoPH 36 症例および登録
更新された PoPH 46例を対象とした研究を Study 1とした。さらに千葉大学での後ろ向き観察コホート研
究として PoPH 11例を抽出して Study 2とした。さらに Study 2では、PoPH群と特発性／遺伝性肺動脈
性肺高血圧症（I/HPAH）群の臨床的比較を行った。 

C. 研究結果
Study 1も Study 2も、PoPH群を I/HPAH群と比較した時、心拍出量（COs）および心係数（CIs）の高
値、肺血管抵抗（PVR）の低値を認めた。また治療として、PoPH群は combination therapyを受けている
患者割合が低いことを認めた。千葉大学症例を対象とした Study 2では、PoPH群と I/HPAH群の生存率、
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疾患特異的生存率は同様であった。PoPH 群の 11 例の中 45%の症例は、肺血管拡張療法の有害事象のため
に、途中で治療薬の変更を余儀なくされていた。 

D. 考察
欧米における PoPH の特徴はある程度明らかにされている。本研究において、日本においても PoPH 群は
I/HPAH 群と比較して、COs および心係数 CIs の高値 PVR の低値、より良い運動耐用能を有していた。

E. 結論
PoPH 治療をより改善していくために、さらなる研究が必要と考えられた。
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