
筋異常なども描出できますので、治療
対象の方がカテーテル治療が効くのか、
効かないのか、すなわち、レスポンダ
ーか、ノンレスポンダーかをある程度
把握することが可能となってきている
と思います。
　大西　具体的にはカテーテルの先端
でどのような作業をするのでしょうか。
　前川　通常は、ガイドワイヤーを中
隔を栄養している中隔枝に導いて、そ
こにover the wire balloonというもの
を持っていき、中隔枝の血流を遮断し
たうえで、アルコールを注入し、選択

的に中隔心筋を焼灼します。標的心筋
以外のところに漏れた場合は大きな合
併症につながります。
　大西　かなり熟練を要するのでしょ
うか。
　前川　手技的には決して難しい手技
ではないのですが、ただ、長期的予後
改善効果を目標として行う場合、やは
り経験が大事で、実際にガイドライン
にも症例数や施設の規定が明記されて
います。やはりある程度の経験が必要
だと考えています。
　大西　ありがとうございました。

循環器疾患診療の最前線（Ⅳ）

国際医療福祉大学三田病院肺高血圧症センター准教授
田　村　雄　一

（聞き手　齊藤郁夫）

肺高血圧症治療の最前線

　齊藤　肺高血圧症治療ということで
うかがいます。
　肺高血圧症には幾つかの種類がある
ということなのでしょうか。
　田村　我々が以前からよく肺性心と
呼んでいるような肺疾患に伴う肺高血
圧症や、左心疾患に伴う肺高血圧症、
こういった二次的な肺高血圧症は頻度
が多くあります。また、そういったも
の以外に、１群と我々が呼んでいる肺
の血管自体が損傷を受ける肺動脈性肺
高血圧症、および４群の慢性の血栓塞
栓性の肺高血圧症などに分類されます。
この２つが厚生労働省の特定疾患に指
定され、難病として治療対象になって
います。
　齊藤　これは国際的にも整合した分
類なのですね。
　田村　国際的に共有化された分類に
なっています。
　齊藤　さて、この肺高血圧症ですが、
どういう定義なのでしょうか。
　田村　カテーテル検査を行い、平均
の肺動脈圧を測定します。これが25 

㎜Hg以上というのが世界的に肺高血
圧症の診断基準になっています。
　齊藤　国でレジストリーが行われた
のですね。
　田村　そうですね。日本でも、JAPAN 
PH Registryという肺高血圧症のレジ
ストリーを行っていて、日本の疫学デ
ータ、および特定疾患のデータなどか
ら解析を進めています。日本ではだ 
いたい肺動脈性肺高血圧症が3,000人、
慢性血栓塞栓性の肺高血圧症が同じく
3,000人程度、受給されています。
　齊藤　年齢層はどうなのでしょうか。
　田村　以前、原発性肺高血圧症と呼
ばれた病気は若い女性がなるといった
イメージを持たれている方も多いと思
いますが、最近では疾患の啓発が進ん
だり、ほかの合併症に伴うような肺高
血圧症が増加してきたこともあって、
60代が平均の診断年齢になっています。
　齊藤　実際、血管にはどういったこ
とが起こっているのでしょうか。
　田村　特に１群の肺動脈性肺高血圧
症は、いわゆる動脈硬化と似たような、
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血管のリモデリングが起きています。
血管の内皮および中膜の肥厚が起きて
いて、これが肺血管症全体の70％を超
える血管でリモデリングが起きてくる
と、肺高血圧症の病態に至ると考えら
れています。
　齊藤　肺動脈は普通の動脈とは違っ
て、コレステロールはあまり関係ない
のでしょうか。
　田村　いわゆる動脈硬化の因子はリ
スクファクターにはならないと考えて
います。
　齊藤　症状としてはどうですか。
　田村　メインの症状は息切れです。
これは主に低酸素血症、および右心の
負荷に伴うもので、終末像としては肺
血管の抵抗が上昇し、右心不全で亡く
なるようなことが起きてきています。
　齊藤　診断過程はどうなるのでしょ
うか。
　田村　まずは疑うことが非常に重要
になります。非常にまれな疾患ですの
で、喘息と間違えられたり、診断がつ
かないまま、ドクターショッピングを
するような患者さんが、残念ながらた
くさんいます。ですので、最初は長く
続く息切れの症状から、スクリーニン
グをかけることが重要です。
　齊藤　具体的にはどういった検査を
行うのですか。
　田村　まず、長らく息切れの続く方
に関して一番重要な検査は、心臓の超
音波検査になります。ある程度これで

肺高血圧症の存在を見ることができま
すが、実地医家ですとエコーまで備え
ているところは少ないと思います。そ
の前に健康診断や本人の症状が持続す
るときは、心電図の右心負荷所見が重
要になってくるかと思います。
　齊藤　そういったものをとらえて専
門医にお願いするか、あるいはエコー
ができる先生のところで、右心系を見
ていくということですか。
　田村　おっしゃるとおりです。三尖
弁の逆流速度を心エコーで測ることが
できるので、それを測定すると推定の
肺動脈収縮期圧を見ることができます。
そういったものが一番肺高血圧症を疑
う精密検査を進める根拠になると思わ
れます。
　齊藤　精密検査はカテーテル検査で
すか。
　田村　そうですね。確定診断はカテ
ーテル検査が一番重要になってきます。
ただ、そのほかにも、先ほどお話しし
たように、肺高血圧症を起こしやすい
疾患があります。例えば膠原病の患者
さんや、門脈圧亢進症の患者さん、こ
ういった方は併せてほかの臓器の精密
検査も行っていく必要があります。肺
高血圧症をきっかけにこういった疾患
が見つかることもあるので、合併症の
精査も専門医のところで必須で行うよ
うにしています。
　齊藤　息切れですが、特徴がありま
すか。

　田村　長く続く息切れは非特異的な
症状ですが、多くの場合、例えば息切
れで若い人が来院すると、喘息を疑わ
れて気管支拡張薬を投与されたりする
と思います。そういう通常の治療法に
治療抵抗性のある方は、こういったも
のが症状の特徴になります。また、同
じ年齢・性別の方と比べて、ここ２年、
３年の間に急に動けなくなってきたと
いうように、症状を意識した、閾値を
意識して問診をすると、わりと症状が
わかりやすいかと思います。
　齊藤　専門医に到着するまで時間が
かかるということでしょうか。
　田村　なかなか診断が難しいという
こともあり、先ほど申し上げたように、
疑うということがけっこう重要です。
残念ながら、患者さんの会が調べたと
ころ、診断までに３年半かかるという
ような報告がなされています。
　齊藤　治療はどういったことを行う
のでしょうか。
　田村　まず大きく分けて、支持療法
と、肺高血圧症に特異的な薬物療法が
あります。支持療法は、いわゆる心不
全の管理や酸素投与が重要になってき
ます。最近では肺高血圧症の特異的な
治療として、血管拡張薬による内服薬
および点滴の治療法が出てきています。
３つの経路があって、プロスタグラン
ジン／プロスタサイクリンの経路と、
一酸化窒素／NOの経路、そしてエン
ドセリンの経路で、いずれも血管拡張

作用、特に肺血管に優位に血管拡張作
用を持つようなカスケードをターゲッ
トにした治療法が行われています。
　齊藤　2000年ごろから出てきた薬で
すね。
　田村　先ほどの３系統の薬剤で、肺
動脈性肺高血圧症に対しては、現在合
計11種類の薬剤が承認されています。
また、もう一つの難病である慢性肺血
栓塞栓性の肺高血圧症に関しても、リ
オシグアトという１種類の薬剤が承認
されています。
　齊藤　多くの薬が出てきているとい
うことですが、これらをのんでも、血
管自体が治るのではないのですね。
　田村　はい。先ほどリモデリングの
結果、肺高血圧症が起きるという話を
しましたが、対症的に血管拡張薬で肺
循環を良くしてあげることはできても、
なかなか根治療法に結びつく治療法、
特にリモデリングに関しては、今のと
ころありません。終生、肺高血圧症の
薬剤を続けていくことになっています。
　齊藤　この３種類の使い分けとか使
い方は今どのようにされているのです
か。
　田村　以前は、薬剤の種類が少なか
ったこともあり、患者さんの症状が悪
くなったり、入院などのイベントが起
きてから薬剤を追加するかたちでした
が、現在では主に２種類の内服薬を中
心に最初から併用療法を行っていく。
できれば、重症の方に関しては３種類
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血管のリモデリングが起きています。
血管の内皮および中膜の肥厚が起きて
いて、これが肺血管症全体の70％を超
える血管でリモデリングが起きてくる
と、肺高血圧症の病態に至ると考えら
れています。
　齊藤　肺動脈は普通の動脈とは違っ
て、コレステロールはあまり関係ない
のでしょうか。
　田村　いわゆる動脈硬化の因子はリ
スクファクターにはならないと考えて
います。
　齊藤　症状としてはどうですか。
　田村　メインの症状は息切れです。
これは主に低酸素血症、および右心の
負荷に伴うもので、終末像としては肺
血管の抵抗が上昇し、右心不全で亡く
なるようなことが起きてきています。
　齊藤　診断過程はどうなるのでしょ
うか。
　田村　まずは疑うことが非常に重要
になります。非常にまれな疾患ですの
で、喘息と間違えられたり、診断がつ
かないまま、ドクターショッピングを
するような患者さんが、残念ながらた
くさんいます。ですので、最初は長く
続く息切れの症状から、スクリーニン
グをかけることが重要です。
　齊藤　具体的にはどういった検査を
行うのですか。
　田村　まず、長らく息切れの続く方
に関して一番重要な検査は、心臓の超
音波検査になります。ある程度これで

肺高血圧症の存在を見ることができま
すが、実地医家ですとエコーまで備え
ているところは少ないと思います。そ
の前に健康診断や本人の症状が持続す
るときは、心電図の右心負荷所見が重
要になってくるかと思います。
　齊藤　そういったものをとらえて専
門医にお願いするか、あるいはエコー
ができる先生のところで、右心系を見
ていくということですか。
　田村　おっしゃるとおりです。三尖
弁の逆流速度を心エコーで測ることが
できるので、それを測定すると推定の
肺動脈収縮期圧を見ることができます。
そういったものが一番肺高血圧症を疑
う精密検査を進める根拠になると思わ
れます。
　齊藤　精密検査はカテーテル検査で
すか。
　田村　そうですね。確定診断はカテ
ーテル検査が一番重要になってきます。
ただ、そのほかにも、先ほどお話しし
たように、肺高血圧症を起こしやすい
疾患があります。例えば膠原病の患者
さんや、門脈圧亢進症の患者さん、こ
ういった方は併せてほかの臓器の精密
検査も行っていく必要があります。肺
高血圧症をきっかけにこういった疾患
が見つかることもあるので、合併症の
精査も専門医のところで必須で行うよ
うにしています。
　齊藤　息切れですが、特徴がありま
すか。

　田村　長く続く息切れは非特異的な
症状ですが、多くの場合、例えば息切
れで若い人が来院すると、喘息を疑わ
れて気管支拡張薬を投与されたりする
と思います。そういう通常の治療法に
治療抵抗性のある方は、こういったも
のが症状の特徴になります。また、同
じ年齢・性別の方と比べて、ここ２年、
３年の間に急に動けなくなってきたと
いうように、症状を意識した、閾値を
意識して問診をすると、わりと症状が
わかりやすいかと思います。
　齊藤　専門医に到着するまで時間が
かかるということでしょうか。
　田村　なかなか診断が難しいという
こともあり、先ほど申し上げたように、
疑うということがけっこう重要です。
残念ながら、患者さんの会が調べたと
ころ、診断までに３年半かかるという
ような報告がなされています。
　齊藤　治療はどういったことを行う
のでしょうか。
　田村　まず大きく分けて、支持療法
と、肺高血圧症に特異的な薬物療法が
あります。支持療法は、いわゆる心不
全の管理や酸素投与が重要になってき
ます。最近では肺高血圧症の特異的な
治療として、血管拡張薬による内服薬
および点滴の治療法が出てきています。
３つの経路があって、プロスタグラン
ジン／プロスタサイクリンの経路と、
一酸化窒素／NOの経路、そしてエン
ドセリンの経路で、いずれも血管拡張

作用、特に肺血管に優位に血管拡張作
用を持つようなカスケードをターゲッ
トにした治療法が行われています。
　齊藤　2000年ごろから出てきた薬で
すね。
　田村　先ほどの３系統の薬剤で、肺
動脈性肺高血圧症に対しては、現在合
計11種類の薬剤が承認されています。
また、もう一つの難病である慢性肺血
栓塞栓性の肺高血圧症に関しても、リ
オシグアトという１種類の薬剤が承認
されています。
　齊藤　多くの薬が出てきているとい
うことですが、これらをのんでも、血
管自体が治るのではないのですね。
　田村　はい。先ほどリモデリングの
結果、肺高血圧症が起きるという話を
しましたが、対症的に血管拡張薬で肺
循環を良くしてあげることはできても、
なかなか根治療法に結びつく治療法、
特にリモデリングに関しては、今のと
ころありません。終生、肺高血圧症の
薬剤を続けていくことになっています。
　齊藤　この３種類の使い分けとか使
い方は今どのようにされているのです
か。
　田村　以前は、薬剤の種類が少なか
ったこともあり、患者さんの症状が悪
くなったり、入院などのイベントが起
きてから薬剤を追加するかたちでした
が、現在では主に２種類の内服薬を中
心に最初から併用療法を行っていく。
できれば、重症の方に関しては３種類
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の薬剤を併用していく。こういった早
期の併用療法が非常に予後改善に寄与
することが注目されています。
　齊藤　最初から併用するということ
ですね。プロスタサイクリンと一酸化
窒素、エンドセリン系とありましたが、
どれとどれが良いといわれているので
すか。
　田村　内服の併用のエビデンスだと、
一酸化窒素の経路とエンドセリンの経
路、この２種類の薬剤を組み合わせる
のが国際的なランダム化比較試験のエ
ビデンスで出ています。標準的にはこ
の２剤を最初に内服で投与を始めるこ
とが標準化されています。
　齊藤　そちらは内服。そしてプロス
タグランジン系はどうなのでしょうか。
　田村　内服薬と点滴の両方あります。
　齊藤　そういったものを、場合によ
っては３つの併用もあるのでしょうか。
　田村　特に重症例、初診のときから
右心不全をきたしているような症例に
関しては、３種類の薬剤を併用療法す
ることが推奨されています。
　齊藤　今の併用療法はエビデンスが
あるのですね。
　田村　はい。日本において、最初に
紹介させていただいた日本のレジスト
リーでも、専門施設で治療した結果、

30％以上の患者さんが最初から併用療
法を行っていることが、我々の知見か
ら明らかになりました。その結果、３
年生存率は今、95％を超えるというこ
とです。諸外国のデータの70％前後と
比較すると、やはり多剤併用療法は積
極的に行うことが重要かと、本邦の知
見から明らかになっています。
　齊藤　日本では、アメリカなどの成
績よりもよく出ているのですね。
　田村　はい。
　齊藤　そういった中で、なかなかう
まく反応しない、あるいは血栓ができ
ていくような症例で何か特別なことは
ありますか。
　田村　血栓性に関しては、最近だと
手術療法、あとカテーテルでバルーン
を使って血栓を拡張させて血栓閉塞の
血管を広げるBalloon Pulmonary Angi-
oplasty、BPAと呼ばれる治療法が日本
では非常に発達してきて、世界的に注
目を集めています。
　齊藤　そういったものも加えて、先
ほどの標準的な治療を行っていく。こ
れをずっとやっていくのですね。
　田村　そうですね。
　齊藤　そういったことで予後が日本
では非常に良くなってきているのです
ね。ありがとうございました。

循環器疾患診療の最前線（Ⅳ）

北里大学北里研究所病院循環器内科教授
猪　又　孝　元

（聞き手　大西　真）

心サルコイドーシスの診断と治療

　大西　猪又先生、心サルコイドーシ
スの診断と治療についてうかがいたい
と思います。
　まず、サルコイドーシスという病気
がありますが、その中で心臓に浸潤と
いいますか、来るのは、最近多いので
しょうか。
　猪又　そもそも、ご指摘のように、
サルコイドーシスというのは全身病で
すので、ほぼどこの臓器でも起きると
いっていいと思います。心臓病変の正
確な頻度は不明ですが、５％程度とい
われています。ただし、まだ診断でき
ていないような、隠れた心サルコイド
ーシスの方もいらっしゃるかもしれま
せん。
　大西　実臨床の現場で心サルコイド
ーシスがいろいろ問題になっている場
面があり、予後との関連があると聞い
ています。心臓のサルコイドーシスと
予後は密接に関係があるのでしょうか。
　猪又　多くの医師がサルコイドーシ
スを特定疾患、いわゆる昔でいう難病、
名前からすると重症感が漂う方もいら

っしゃるかもしれません。しかし、肺、
眼、皮膚といった臓器のサルコイドー
シスは自然と治ったりするような場合
すらあって、必ずしも重症ではないと
とらえる場合も少なくありません。た
だし、心臓にサルコイドーシスが出た
場合は話は別で、一方向性に進行する
と考えられており、結果としてサルコ
イドーシスの予後は心臓の病変がある
かどうかで決まってきます。そういう
点で、心病変が重要視されているので
す。
　大西　心臓に浸潤してくると、実際、
不整脈が起きたり、いろいろなことが
起きてきますね。予後と密接に関係が
あるのは、心臓のどういった病態が関
係してくるのでしょうか。
　猪又　心臓の病気というのは大きく
２つに分けられます。ひとつは、心不
全というポンプの病気、もうひとつは
不整脈というリズムの病気です。心サ
ルコイドーシスは、この両者とも起き
得て、両者とも予後をかなり引っ張る
ため、両方向にアンテナを張っておく
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