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シリーズ診断と治療▶
当院における肺動脈性肺高血圧症、肺疾患に伴う肺高血圧症、慢性
血栓塞栓性肺高血圧症と診断された症例に対する予後調査研究

肺高血圧症（以下PH）は多彩な臨床病型で難治性進行性疾患
です（表１）1）。多彩な臨床病型であるため、種々の検査を行っ
て他疾患との鑑別診断を必要とし、専門施設でのPHの診療計
画が求められます（図１）2）。2000年以降の肺血管拡張薬により
内科治療成績は向上しましたが、臨床病型によっては治療効果
の成績改善が得られていません1, 2）。肺動脈性肺高血圧症（以下
PAH）は肺血管拡張薬の併用療法の普及によって更なる治療成
績の向上が期待されますが、肺疾患に伴うPHでは肺血管拡張
薬の有害事象や基礎疾患に左右される予後などの臨床問題が
あります3）。
　当院は、肺循環・喀血センターを有しており、PAH、肺疾患
に伴うPH、慢性血栓塞栓肺高血圧症（以下CTEPH）等の患者
さまが多数来院されています。肺疾患に伴うPHにおいて当院
では、経過報告4）や他施設共同研究と肺疾患に伴うPHの観察
研究に携わる機会があり5）、診療ガイドライン6）の作成に貢献
してきました。本邦では現在に至るまで、肺疾患に伴うPHや

その他のPHの予後を検討する目的で、長期間前向きにデータ蓄積し
予後を検討した研究はありません。当院におけるこの研究は、PH患
者さんの診療内容を検討するというものであり、患者さんには侵襲が
なく、長期通院してくださる患者さんが多いという国立病院機構とい
う病院の特性が行かされる研究です。
　本研究の目的は、患者さんのデータから、PAH、肺疾患に伴うPH、
CTEPHの治療効果、臨床増悪の原因、予後等を検討して、詳細な臨
床像と経過の現状を把握することです。対象となる患者さんは、PH
と診断され患者さんで2022年6月1日から2033年3月31日までに当
院呼吸器内科、アレルギー科を受診された方です。PH患者さんの予
後の研究が可能となるように、当院のPAH、肺疾患（慢性閉塞性肺疾
患（以下COPD）、特発性肺線維症（以下IPF）または気腫合併肺線維症
（以下CPFE）を含む間質性肺疾患（以下ILD））に伴うPH、CTEPHな
どのPH患者さんの診療データ蓄積を行い、当院初診から観察終了日
までの治療、諸検査における変化、悪化要因、改善要因、予後を検討
する目的で行います。初診から死亡ないしは観察終了時までの治療内
容を患者登録から1年ごとに検討し、治療効果、治療内容の変更、副
作用、入院回数、他合併症の出現頻度、生存の有無を調査して、登録
開始から1,3,5,7,10年生存率を検証します。当院で受診していただいて
いる患者さんの診療内容を基にして予後を検討させていただくこと
は、今後のPH診療に係わる医学研究に役立つ結果をもたらすと考え
ます。
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