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山形大学医学部附属病院 第一内科 (循環器)
加藤 重彦

山形大学難病診療連携センター研修会 ～2023.2.15～

『肺高血圧症について』

COI開示

本講演に関連し, 開示すべきCOI関係にある企業等はありません.

国立循環器病センターホームページ：原発性肺高血圧症
〈http://www.ncvc.go.jp/cvdinfo/disease/pph/index.html〉より

肺動脈圧の上昇を
認める病態の総称

心臓や肺の機能に障害を
もたらす予後不良の難病

平均肺動脈圧 ≥25mmHg ＊

様々な原因

肺高血圧症

肺高血圧症とは? 肺高血圧症の分類

肺高血圧症治療ガイドライン 2017

肺血管拡張薬の
適応疾患
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2022 ESC/ERS PHガイドライン

健常人のmPAP: 14.0±3.3 mmHg

<PHの定義 @the 6th. WSPH 2018>
mPAP >20 mmHgとしてはどうか

Eur Heart J. 2022;00:1-114. 

肺血管床からみた肺高血圧症の分類

Expert Rev. Resp. Med. 2011;5:217-31. 

肺動脈側の異常によるもの
• 肺動脈性肺高血圧: PAH (Group 1)
• 慢性血栓塞栓性肺高血圧: CTEPH (Group 4)

静脈閉塞性疾患
(Group 1’)

肺静脈側の圧上昇によるもの
左心性心疾患に伴う肺高血圧
(Group 2)

肺疾患及び/または
低酸素血症に伴うもの
(Group 3)

器質的狭窄

血管収縮

時間

病
勢

肺小動脈の狭窄

肺動脈圧の上昇

右心負荷

右心不全

循環不全

全身の
血流不足

良 悪

治療への反応

病勢の進行

病態の進行と臨床症状

JCS 2017 GL Eur Heart J. 2011;32:2489-98. 

肺循環の6割以上の傷害で肺動脈圧が上昇

‘肺動脈圧での早期診断には限界’

肺高血圧症において, 症状出現 = 病状初期
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Eur Resp Rev. 2011;122:236-42. 

肺高血圧の各病期における血行動態の推移

PVR = (mPAP-mPAWP)/CO

実際の肺高血圧症患者数

診断のついている肺高血圧症
患者数は氷山の一角にすぎ
ず, 未診断の患者がたくさん
存在している事が想定される.

Eur Resp J. 2019;53:1802148. 

Pulmonary Hypertension

Eur Heart J. 2022;00:1-114. 

2012年以後のPH患者診療実績 (RHCまで施行した症例数)
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IPAH CTD-PAH 3群PH CTEPH

計62人

36症例26症例
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当院におけるPHタイプの内訳 (2018-2022)

CTEPH

CTD-PAH

IPAH

薬剤誘発性PAH

PH-ILD

CTEPH
14例 (39%)

PTTM 2例含む

CTD-PAH
11例 (31%)

IPAH
8例 (22%)

PoPH 1例含む

薬剤誘発性PAH
1例 (3%)

PH-ILD
2例 (6%)

55%
27%

18%

SSc MCTD SLE

Group 1(PAH)及びGroup 4 (CTEPH)の登録患者数の推移

難病情報センター（http://www.nanbyou.or.jp/entry/5354）

人

逆転

PAH 4,236人
CTEPH >4,600人
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山形県における肺高血圧患者数（Goup 1とGroup 4）の推移

難病情報センター（http://www.nanbyou.or.jp/entry/5354）

人

0

10

20

30

40

50

60

H.26 H.27 H.28 H.29 H.30 R.1 R.2

PAH CTEPH

逆転

CTEPHは他のGroupのPHと比較して予後良好である

Int  J Cardiol. 2020;300:228-235. 
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当院での治療成績
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median follow up period 697 days
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Endpoint
• (右)心不全や呼吸不全による入院
• 薬剤再調整を要する再入院
• 死亡

肺高血圧症の診断手順

JCS GL 2017 Eur Respir J 2019;53:1802148.

JCS GL 2017

肺高血圧疑いで紹介を検討する基準 1群: 特発性/遺伝性肺動脈性肺高血圧症 (I/HPAH)

有病率: 100万人当たり8-15人・若年女性に多い

<IPAHの成因>
• 炎症, 成長因子
• Caシグナリング
• BMP/TGF-β経路の異常
• 神経内分泌異常
• 血管新生の異常
• 血管代謝の異常
• ミトコンドリア機能異常
• 細胞外マトリックスの異常
• 血管作動性物質の異常

<BMP/TGF-β経路>

Eur Respir J 2019;53:1802148.
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PAH治療に関与する3経路

Eur Heart J. 2022;00:1-114. 

4群: 慢性血栓塞栓性肺高血圧症 (CTEPH)

肺動脈造影

JCS GL 2017

(PAWP ≤15 mmHg),  mPAP ≥25 mmHg,  PVR >3WU

ニース分類 第4群
女性: 男性=3:1

肺換気血流シンチグラム

IPAH/PAHの場合 (ニース分類 第1群)

CTEPH症例におけるBPA

pre BPA post BPABallooning中

永続的にワルファリン投与

Take Home Message

• mPAP ≥25 mmHgを呈する疾患群を総称して肺高血圧症と呼ぶ.

• 肺高血圧症の原因として1-5群があり, 主に肺血管拡張薬の治療適応があるのは1群
PAHと4群CTEPHである.

• 1群PAHにもその内訳としてIPAHやCTD-PAH等が分類されており, 進行すると比較的
近似した病理組織像を呈する事が知られている.

• 4群CTEPHに対してはBPA治療が有用である.

• 症状の出現時期が病状初期では無く, 早期発見と早期からの多剤による治療介入が
予後改善のためには重要である.

• 左心不全や肺疾患で説明できない労作時息切れ, 心エコーでのTRPG上昇や左室圧排
像が認められれば, 積極的に肺高血圧症を疑うべきである.
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山形大学における肺高血圧疑い症例の紹介フローチャート

労作時息切れ, 歩行距離短縮,
易疲労感などの自覚症状

基礎疾患に膠原病がある.
深部静脈血栓症や
急性肺血栓塞栓症の既往がある.

心電図：右軸変位、右心系負荷所見
and/or

cX-P：心胸郭比50%以上, 左第二弓膨隆

経過観察 心エコーでTRV 3.4m/s (TRPG 40mmHg)以上
and

左室収縮・壁運動が良好, 左室D-shape所見

診察時SpO2 95%未満
and/or 頻脈傾向

肺高血圧専門外来に
ご相談ください定期的に画像検査やSpO2観察を

いいえ はい

はい

いいえ いいえ

はい

はい
いいえ

はい
いいえ

BNP値はfollow upには向いて
いるが, 診断には有用ではない.
通常は2桁程度である.

これといった明確な所見がないのに自覚
症状が強いのが所見だったりする.

25


	スライド 1
	スライド 2
	スライド 3
	スライド 4
	スライド 5
	スライド 6
	スライド 7
	スライド 8
	スライド 9
	スライド 10
	スライド 11
	スライド 12
	スライド 13
	スライド 14
	スライド 15
	スライド 16
	スライド 17
	スライド 18
	スライド 19
	スライド 20
	スライド 21
	スライド 22
	スライド 23
	スライド 24
	スライド 25

