
　池脇　肺高血圧症の治療に関して大
きな進歩があったと聞いております。
肺高血圧症は肺動脈の血圧が高くなる。
そもそもどうして高くなるのか。定義
も含めて、教えてください。
　佐藤　肺高血圧症というのは、肺動
脈の血圧が一定以上に上昇するという、
全身の高血圧とほぼ同じように考えて
いただければいいかと思うのですけれ
ども、クライテリアは当然全身の血管
の高血圧とは異なっています。WHO
の世界会議で定められましたクライテ
リアといいますのは、平均肺動脈圧が
25㎜Hg以上を超えると、非常に高い特
異度で肺高血圧症といっていいだろう
というふうに定義がされております。
　池脇　通常の高血圧に比べると、だ
いぶ数値的には低いのですね。
　佐藤　そうですね。だいたい1/5～
1/6というふうに一般にはいわれてお

ります。
　池脇　これは日本でも同じ定義とい
うふうに考えてよろしいですか。
　佐藤　そうですね。世界中でそれに
従っているというふうに考えていただ
いていいかと思います。ただ、特異度
を上げるために、一部、病態として肺
高血圧症の可能性が高いけれども、そ
れに含まれないような症例もあるので、
感度を上げるためには、平均肺動脈圧
で20㎜Hg以上を境界肺高血圧症とい
うふうに、そういう分類も追加されて
おります。したがって、平均肺動脈圧
が20㎜Hgを超えていると肺高血圧症
の可能性がかなりあると考えていいか
と思います。
　池脇　どうして高くなるのでしょう
か。
　佐藤　肺循環の流れがどこかで非常
に悪くなった場合に、肺循環の血液を
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　池田　最後に、スポーツといいます
と、サッカーも含めまして今若年から
始めますね。この質問の先生は高校の
校医をされていますけれども、中学あ
るいは小学校において、BMIを見つつ、
子どもたちの発育も守りながら、スポ
ーツ選手としてのベスト・パフォーマ
ンスを出していく。そういう場合に、
BMIであるとか体脂肪の量の測定、そ
ういったものはどういうふうにとらえ
られているのでしょうか。
　土肥　今先生がおっしゃられたよう
に、ジュニアの選手の活躍が目立って
おりまして、スポーツの低年齢化が起
きておりますが、なかなかデータがな
いというのが現実です。今多いのは、
思春期、中学、高校ぐらいです。小学
生のデータはないので、どれが正しい
ということはないのですけれども、や
はりそういうデータを集めて、どこま
で、あるいはどういう体格でやるのが

いいか。
　特に、成長期は貧血とかそういう問
題もはらんでおりますので、体重を落
としてやるスポーツでも、落とし過ぎ
ますと貧血になる。貧血になれば、ケ
ガが多くなる。そういう問題も見据え
つつ、最適な体格を今後、私たちも調
べていかなければいけないなというふ
うには感じております。しかし、現実
はなかなかデータとしてまとまったも
のがないので、私たちとしても暗中模
索といいますか、いろいろなケースを
見ながら勉強していっているところで
す。
　池田　うかがいますと、まず高校生、
大学生、成人をターゲットとしてデー
タを集めて、それから成長期の児童に
当てはめていくということが今後の課
題ということになりますね。
　土肥　はい。
　池田　ありがとうございました。
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２番目に多いのが、今おっしゃいまし
た膠原病を原因とする肺高血圧症にな
ります。３番目に多いのは先天性疾患
に伴うものです。
　池脇　アイゼンメンジャーとか、そ
ういうことになりますね。
　佐藤　ほぼアイゼンメンジャーと同
等かと思います。次が、意外に肝疾患
に伴う肺高血圧症となります。あとは、
国によって少し違いがあるのですけれ
ども、南米などですと寄生虫によるも
のだとか、欧米では薬剤によるもの、
主にやせ薬ですが、やせ薬による肺高
血圧症、あとはエイズによるもの、HIV
ですね。だいたいそれが主な分類１の
肺動脈性の肺高血圧症になるかと思い
ます。
　池脇　分類１～５の頻度ですとか、
性差、好発年齢について教えてくださ
い。
　佐藤　一番頻度が多いと一般に考え
られているのは分類２の左心系の疾患
による肺高血圧症になるかと思います。
その次がおそらく肺疾患に伴う肺高血
圧症。ただ、この２つの分類の肺高血
圧症というのは、その原病の治療が肺
高血圧症の治療につながりますので、
特に分類２、分類３による肺高血圧症
に対する特異的な治療というのはない
と考えていいかと思います。したがっ
て、特に肺高血圧症として特別な治療
が必要なのは分類１と分類４、分類１
の肺動脈性肺高血圧症と、分類４の血

栓、塞栓による肺高血圧症、この２つ
が肺高血圧症に対するスペシフィック
な治療が必要な原因になるかと思いま
す。
　池脇　分類１の中でも特発性、これ
は男性に多いのでしょうか、女性に多
いのでしょうか。
　佐藤　頻度ですけれども、日本では
難病指定のために厚生労働省が数値を
持っており公表しておりまして、ホー
ムページにも出ておりますけれども、
だいたい現在は100万人に10～15人ぐ
らいの数になっています。ただ、最近
少し難病の指定の対象が広がりまして、
今まで肺動脈性の中の特発性だけだっ
たのが、肺動脈性全体に広がっており
ますので、肺動脈性肺高血圧症全体と
して約15人ぐらいと考えています。た
だ、膠原病の患者さんは膠原病のほう
で特定疾患としていますので、こちら
では取っていない人が多く、本当の正
しい数字とはいえないのですけれども、
大ざっぱにいうと、それぐらいのスケ
ールの頻度というふうにお考えいただ
ければいいかと思います。
　池脇　治療に関して詳しくお聞きし
たいのですけれども、その前に、症状
ですとか、あるいはどういうふうに診
断するのか、簡単にお願いします。
　佐藤　頻度という点でもう一つお話
ししないといけないのは、女性に非常
に多いというのが特徴です。特発性等
では３～４倍、女性のほうが多い。
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しっかり流すために圧を上げて流すと
いう、そういう人間の体の合目的な機
序から肺動脈の血圧が結果的に上がっ
ているというふうに考えたらいいので
はないかと思います。
　池脇　これは分類にも関係すること
だと思いますけれども、肺血管そのも
のに何か問題がある場合、あるいは肺
そのものに何か問題があってそういう
ふうになる場合、肺高血圧症の機序、
分類といっていいのでしょうか、どう
なっているのでしょうか。
　佐藤　今申し上げましたように、ど
こか肺循環に流れが悪いところがある。
どこに流れが悪いところがあるかとい
うことで、一応５つに分類されており
ます。これは1998年の世界会議からそ
ういう分類になりまして、それまでは
昔我々が大学で習ったころには、一次
性の肺高血圧症、すなわち原発性の肺
高血圧症と、二次性の肺高血圧症と 
いう分類をしていたのですけれども、
1998年の世界会議からは、先ほどの肺
循環の流れにくいところを５つに分類
して、それを原因の病態としよう、そ
のような分類に変わっております。
　池脇　具体的にその５つを教えてく
ださい。
　佐藤　分類１は、先生も先ほどおっ
しゃいましたように、肺動脈の細動脈
に一時的な異常がある場合の肺高血圧
症になります。
　分類２は左心系のほうに問題があり

まして、したがって、肺循環の出口が
うまく出ていけない。左心系疾患によ
る肺高血圧症になります。
　分類３は肺疾患による肺高血圧症と
いうことです。ただ、これは注釈がつ
いておりますけれども、肺疾患から低
酸素血症を起こすと肺動脈は収縮しま
すので、その結果として肺高血圧症を
起こす。それが主な機序としてなって
いる肺高血圧症です。
　分類４は、肺動脈の比較的太いとこ
ろ、分類１が0.1㎜以下の細動脈でした
けれども、分類４というのはもっと太
い、２㎜、５㎜、それぐらいの太い肺
動脈に血栓ができまして、流れにくく
なって肺動脈の血圧が上がる。それが
分類４になっています。
　分類５はその他ということで、全身
性疾患に伴うものとか、複数の原因が
ある場合とか、今までの４つのカテゴ
リーで分類しきれないものがその他と
いうかたちになっています。
　池脇　膠原病からくる肺高血圧症と
いうのは分類５のほうに入ってくるわ
けですか。
　佐藤　いえ、膠原病では肺動脈の細
動脈が障害されますので１の中にあり
ます。分類１がまたさらに幾つかに分
類されておりまして、１の分類を簡単
に紹介しますと、頻度順にいきますと、
１番頻度が多いのは特発性の肺動脈性
肺高血圧症、これは昔の原発性をほぼ
踏襲しているような分類になります。
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２番目に多いのが、今おっしゃいまし
た膠原病を原因とする肺高血圧症にな
ります。３番目に多いのは先天性疾患
に伴うものです。
　池脇　アイゼンメンジャーとか、そ
ういうことになりますね。
　佐藤　ほぼアイゼンメンジャーと同
等かと思います。次が、意外に肝疾患
に伴う肺高血圧症となります。あとは、
国によって少し違いがあるのですけれ
ども、南米などですと寄生虫によるも
のだとか、欧米では薬剤によるもの、
主にやせ薬ですが、やせ薬による肺高
血圧症、あとはエイズによるもの、HIV
ですね。だいたいそれが主な分類１の
肺動脈性の肺高血圧症になるかと思い
ます。
　池脇　分類１～５の頻度ですとか、
性差、好発年齢について教えてくださ
い。
　佐藤　一番頻度が多いと一般に考え
られているのは分類２の左心系の疾患
による肺高血圧症になるかと思います。
その次がおそらく肺疾患に伴う肺高血
圧症。ただ、この２つの分類の肺高血
圧症というのは、その原病の治療が肺
高血圧症の治療につながりますので、
特に分類２、分類３による肺高血圧症
に対する特異的な治療というのはない
と考えていいかと思います。したがっ
て、特に肺高血圧症として特別な治療
が必要なのは分類１と分類４、分類１
の肺動脈性肺高血圧症と、分類４の血

栓、塞栓による肺高血圧症、この２つ
が肺高血圧症に対するスペシフィック
な治療が必要な原因になるかと思いま
す。
　池脇　分類１の中でも特発性、これ
は男性に多いのでしょうか、女性に多
いのでしょうか。
　佐藤　頻度ですけれども、日本では
難病指定のために厚生労働省が数値を
持っており公表しておりまして、ホー
ムページにも出ておりますけれども、
だいたい現在は100万人に10～15人ぐ
らいの数になっています。ただ、最近
少し難病の指定の対象が広がりまして、
今まで肺動脈性の中の特発性だけだっ
たのが、肺動脈性全体に広がっており
ますので、肺動脈性肺高血圧症全体と
して約15人ぐらいと考えています。た
だ、膠原病の患者さんは膠原病のほう
で特定疾患としていますので、こちら
では取っていない人が多く、本当の正
しい数字とはいえないのですけれども、
大ざっぱにいうと、それぐらいのスケ
ールの頻度というふうにお考えいただ
ければいいかと思います。
　池脇　治療に関して詳しくお聞きし
たいのですけれども、その前に、症状
ですとか、あるいはどういうふうに診
断するのか、簡単にお願いします。
　佐藤　頻度という点でもう一つお話
ししないといけないのは、女性に非常
に多いというのが特徴です。特発性等
では３～４倍、女性のほうが多い。
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しっかり流すために圧を上げて流すと
いう、そういう人間の体の合目的な機
序から肺動脈の血圧が結果的に上がっ
ているというふうに考えたらいいので
はないかと思います。
　池脇　これは分類にも関係すること
だと思いますけれども、肺血管そのも
のに何か問題がある場合、あるいは肺
そのものに何か問題があってそういう
ふうになる場合、肺高血圧症の機序、
分類といっていいのでしょうか、どう
なっているのでしょうか。
　佐藤　今申し上げましたように、ど
こか肺循環に流れが悪いところがある。
どこに流れが悪いところがあるかとい
うことで、一応５つに分類されており
ます。これは1998年の世界会議からそ
ういう分類になりまして、それまでは
昔我々が大学で習ったころには、一次
性の肺高血圧症、すなわち原発性の肺
高血圧症と、二次性の肺高血圧症と 
いう分類をしていたのですけれども、
1998年の世界会議からは、先ほどの肺
循環の流れにくいところを５つに分類
して、それを原因の病態としよう、そ
のような分類に変わっております。
　池脇　具体的にその５つを教えてく
ださい。
　佐藤　分類１は、先生も先ほどおっ
しゃいましたように、肺動脈の細動脈
に一時的な異常がある場合の肺高血圧
症になります。
　分類２は左心系のほうに問題があり

まして、したがって、肺循環の出口が
うまく出ていけない。左心系疾患によ
る肺高血圧症になります。
　分類３は肺疾患による肺高血圧症と
いうことです。ただ、これは注釈がつ
いておりますけれども、肺疾患から低
酸素血症を起こすと肺動脈は収縮しま
すので、その結果として肺高血圧症を
起こす。それが主な機序としてなって
いる肺高血圧症です。
　分類４は、肺動脈の比較的太いとこ
ろ、分類１が0.1㎜以下の細動脈でした
けれども、分類４というのはもっと太
い、２㎜、５㎜、それぐらいの太い肺
動脈に血栓ができまして、流れにくく
なって肺動脈の血圧が上がる。それが
分類４になっています。
　分類５はその他ということで、全身
性疾患に伴うものとか、複数の原因が
ある場合とか、今までの４つのカテゴ
リーで分類しきれないものがその他と
いうかたちになっています。
　池脇　膠原病からくる肺高血圧症と
いうのは分類５のほうに入ってくるわ
けですか。
　佐藤　いえ、膠原病では肺動脈の細
動脈が障害されますので１の中にあり
ます。分類１がまたさらに幾つかに分
類されておりまして、１の分類を簡単
に紹介しますと、頻度順にいきますと、
１番頻度が多いのは特発性の肺動脈性
肺高血圧症、これは昔の原発性をほぼ
踏襲しているような分類になります。
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　ただ、はっきりしておりますのは、
NYHA４だとか、明らかな重症例には
先ほどのプロスタサイクリンを使う。
これは主に在宅の持続点滴静注で使い
ますので、それなりにいろいろ面倒な
点とか、患者さんの拒否感もあるとい

うことが問題ですけれども、治療効果
は最も高いので、これをいかにうまく
使うかというのが予後改善に重要なポ
イントになるかと思います。
　池脇　どうもありがとうございまし
た。
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　今の症状ですが、主に動いたとき、
労作時の呼吸困難が主な症状になるか
と思います。あとは、疲れやすいとい
う症状があるのですが、これは非常に
非特異的なので、なかなか診断のプラ
スにはならない。ただ、もう一つ診断
にプラスになるのは、失神がだいたい
１割ぐらいにあるといわれておりまし
て、失神から診断に至る例もあるとい
うのは注意が必要かと思います。
　池脇　診断では、何が決め手になる
のでしょうか。
　佐藤　初めに一般医家の先生のとこ
ろに行きまして、レントゲン、心電図
をお撮りになって、そこで少しでも心
疾患の疑いがある。もちろん、肺高血
圧症の鑑別までいかれたら素晴らしい
のですけれども、心疾患の可能性があ
るということになると、たいてい心エ
コーをするように少し大きい病院に紹
介になるかと思います。そこで肺高血
圧症の診断の可能性が非常に強く疑わ
れる、あるいは診断がつくということ
かと思います。
　池脇　治療についてですが、最近進
歩しているということですが。
　佐藤　今、主に３系統の薬が治療に
使われるようになってきております。
最も古くから使われたのはプロスタグ
ランジン系の薬剤で、これはPGI２、プ
ロスタサイクリンを薬剤にしたものに
なります。これは肺動脈の血管平滑筋
のサイクリックAMPを増やすことに

よって血管を拡張するという治療法で
すけれども、その後に開発されたのが
エンドセリンの受容体の拮抗薬という
薬です。
　池脇　エンドセリンは血管収縮にか
かわりますから。
　佐藤　そうですね。それを拮抗させ
て血管を広げようということになりま
す。その次に登場しましたのが、ちょ
っと長い名前になりますけれども、ホ
スホジエステラーゼの５番の抑制剤と
いう薬になります。
　池脇　これはいわゆる勃起不全の薬
ですね。
　佐藤　そうです。有名なバイアグラ、
これは男性器の静脈海綿層の血管を広
げるということですけれども、これは
同様に肺動脈にも非常にレセプターが
多くて、肺動脈も広げるということが
わかりまして、肺高血圧症の治療に使
われるようになってきております。
　池脇　大まかに３つの薬をどういう
ふうにして使っていくのでしょうか。
　佐藤　欧米からガイドライン、日本
も同じようなガイドラインを出してお
りますけれども、なかなかこのガイド
ラインから具体的な使い方までを選ぶ
のは非常に難しいような、中途半端な
ガイドラインになっております。これ
は、あまりクリアカットなエビデンス
がないということで、使い分けが非常
に難しいということだと思うのですけ
れども。
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　ただ、はっきりしておりますのは、
NYHA４だとか、明らかな重症例には
先ほどのプロスタサイクリンを使う。
これは主に在宅の持続点滴静注で使い
ますので、それなりにいろいろ面倒な
点とか、患者さんの拒否感もあるとい

うことが問題ですけれども、治療効果
は最も高いので、これをいかにうまく
使うかというのが予後改善に重要なポ
イントになるかと思います。
　池脇　どうもありがとうございまし
た。
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　今の症状ですが、主に動いたとき、
労作時の呼吸困難が主な症状になるか
と思います。あとは、疲れやすいとい
う症状があるのですが、これは非常に
非特異的なので、なかなか診断のプラ
スにはならない。ただ、もう一つ診断
にプラスになるのは、失神がだいたい
１割ぐらいにあるといわれておりまし
て、失神から診断に至る例もあるとい
うのは注意が必要かと思います。
　池脇　診断では、何が決め手になる
のでしょうか。
　佐藤　初めに一般医家の先生のとこ
ろに行きまして、レントゲン、心電図
をお撮りになって、そこで少しでも心
疾患の疑いがある。もちろん、肺高血
圧症の鑑別までいかれたら素晴らしい
のですけれども、心疾患の可能性があ
るということになると、たいてい心エ
コーをするように少し大きい病院に紹
介になるかと思います。そこで肺高血
圧症の診断の可能性が非常に強く疑わ
れる、あるいは診断がつくということ
かと思います。
　池脇　治療についてですが、最近進
歩しているということですが。
　佐藤　今、主に３系統の薬が治療に
使われるようになってきております。
最も古くから使われたのはプロスタグ
ランジン系の薬剤で、これはPGI２、プ
ロスタサイクリンを薬剤にしたものに
なります。これは肺動脈の血管平滑筋
のサイクリックAMPを増やすことに

よって血管を拡張するという治療法で
すけれども、その後に開発されたのが
エンドセリンの受容体の拮抗薬という
薬です。
　池脇　エンドセリンは血管収縮にか
かわりますから。
　佐藤　そうですね。それを拮抗させ
て血管を広げようということになりま
す。その次に登場しましたのが、ちょ
っと長い名前になりますけれども、ホ
スホジエステラーゼの５番の抑制剤と
いう薬になります。
　池脇　これはいわゆる勃起不全の薬
ですね。
　佐藤　そうです。有名なバイアグラ、
これは男性器の静脈海綿層の血管を広
げるということですけれども、これは
同様に肺動脈にも非常にレセプターが
多くて、肺動脈も広げるということが
わかりまして、肺高血圧症の治療に使
われるようになってきております。
　池脇　大まかに３つの薬をどういう
ふうにして使っていくのでしょうか。
　佐藤　欧米からガイドライン、日本
も同じようなガイドラインを出してお
りますけれども、なかなかこのガイド
ラインから具体的な使い方までを選ぶ
のは非常に難しいような、中途半端な
ガイドラインになっております。これ
は、あまりクリアカットなエビデンス
がないということで、使い分けが非常
に難しいということだと思うのですけ
れども。
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