
第 1 章 
4. CTEPH 認定基準の改定に向けて 
 

肺⾼⾎圧症の診断基準の⼀つとして、右⼼カテーテル検査で測定された平均肺動脈圧（mPAP）
25mmHg 以上が⽤いられてきたが、2017 年に開催された第 6 回世界肺⾼⾎圧症シンポジウムにおい
て、mPAP>20mmHg かつ PVR≧3 単位への変更が提案された 1)。その根拠として、健常者の正常な
mPAP は 14.0±3.3mmHg であり、この平均値から 2 標準偏差上では mPAP>20mmHg は正常上限を
超える（97.5 パーセンタイルを超える）こと 2)、⼀部の全⾝性強⽪症や慢性肺⾎栓塞栓症（chronic 
thromboembolic disease: CTED）患者では、mPAP:21~24mmHg であっても、運動制限を伴う症状
を認めることなどが挙げられている 1)。この会議での提案を受けて、ヨーロッパ呼吸器病学会からも肺
⾼⾎圧症の診断基準の変更に合わせて、CTEPH と CTED の呼称から肺⾼⾎圧症を伴うもしくは伴わな
い慢性肺⾎栓塞栓症（CTEPD with or without PH）への変更も提案されている 3)。 
 
 本邦の多施設レジストリー研究 4)の結果から、BPA によって mPAP 22.5±5.4mmHg まで改善して
も、WHO-FCⅡの有症状患者は 7 割を超えているがわかった。また、菊池らは BPA 後に
mPAP<25mmHg まで改善した CTEPH249 例に対して右⼼カテーテル留置下⼼肺運動負荷試験を⾏
い、5 割弱の症例で運動誘発性肺⾼⾎圧症を確認している 5)。⻘⽊らは、BPA 後に mPAP 25±5mmHg
まで改善した CTEPH 症例に対して riociguat を投与し、安静時だけでなく運動時の⾎⾏動態の改善を
報告している 6)。これらの報告から、CTEPH に対して治療介⼊後 mPAP<25mmHg を達成しても必ず
しも正常化しているとはいえず、mPAP 21~25mmHg で症状が持続している場合、治療対象となりう
ると推察できる。 
 
 CTEPHだけでなく、mPAP<25mmHg未満の CTED 症例でも、様々な治療介⼊によって労作時呼吸
困難症状や低下した運動耐容能が改善することが報告されている。Taboada らは CTED 42 例に対して
PEA を⾏い、40%症例で合併症を認めたものの院内死亡 0 例で、有意な⾃覚症状と QOLの改善を報告
している 6)。CTED に対する BPA に関してはドイツと本邦から報告があり、いずれも 10~15 例と少数
例ではあるが、院内死亡 0 例と合併症 0~10%で、⾃覚症状・運動耐容能・安静時⾎⾏動態の改善 7, 8) 
だけではなく運動誘発性肺⾼⾎圧症の改善を認めている 8)。上記のエビデンスから、CTEPH の診断な
らびに難病認定基準を変更することで、より多くの患者が治療の恩恵を受けられる可能性があるため、
本ガイドライン作成委員会は CTEPH の診断基準を mPAP>20mmHg かつ PVR≧３単位へ変更するこ
とを提案する。 
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