
- MIS01-01 -

[MIS01-01]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 52st Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric Cardiology
and Cardiac Surgery 

ミニシンポジウム

ミニシンポジウム1（ MIS01） 
小児循環器領域における iPS細胞を用いた研究の現状
座長: 
小垣 慈豊（大阪大学大学院医学系研究科 情報統合医学小児科学） 
南沢 亨（東京慈恵会医科大学 細胞生理学講座）
Thu. Jul 7, 2016 5:30 PM - 6:30 PM  第B会場 (天空 センター)
MIS01-01～MIS01-04
 

 

5:30 PM - 6:30 PM

iPS細胞を用いた肺動脈性肺高血圧症の研究　～現状と課題そ
して将来への展望～

○石田 秀和, 小垣 滋豊, 高橋 邦彦, 成田 淳, 那波 伸敏, 馬殿 洋樹, 桂木 慎一, 北畠 康司, 大薗 恵一 (大阪大学大学院
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肺動脈性肺高血圧症（ PAH）は、近年様々な治療薬が利用可能であるが、依然5年生存率70%の難治性疾患であ
る。 PAH患者では肺小動脈において、中膜肥厚や内膜増殖に伴う内腔の狭小化が観察されるが、この病態に
は、血管内皮細胞の機能異常とそれに伴う血管平滑筋細胞の異常増殖が関与しており、一部の患者ではいくつか
の遺伝子変異が指摘されているものの、肺血管特異的に内皮/平滑筋細胞の機能異常を引き起こすメカニズムにつ
いて未だ詳細は不明である。そこで近年、疾患特異的 iPS細胞を用いた病態研究の進展が期待されている。 
しかし、これまでにも PAH患者由来 iPS細胞を用いた in vitroでの病態解明は試みられてきたが、現段階ではまだ
いくつかの大きな問題がある。その一つとして、肺血管細胞の特異的マーカーが存在しないことが挙げられ
る。すなわち、 iPS細胞を血管内皮/平滑筋細胞へ分化誘導することは可能であるが、現状では混在する体血管と
肺血管細胞を区別することができないため、真の結果がマスクされている可能性がある。現在我々は、微量
RNAを用いた網羅的発現プロファイリングによる肺血管細胞特異的マーカーの探索を行っており、それについて
紹介したい。 
一方、先天性心疾患を伴うダウン症候群患者において肺血管病変の進行が早いことは、よく知られているが、そ
の原因も未だ詳細は不明である。我々は、ダウン症候群患者由来 iPS細胞を確立しており、肺血管特異的ではない
ものの、血管内皮/平滑筋細胞に分化誘導することで、21トリソミーを持つ血管細胞の生理学的な機能特性の解析
を試みており、それについても概説したい。 
今後もし、有用な肺血管細胞マーカーが同定できれば、 iPS細胞から患者特異的肺動脈内皮/平滑筋細胞を単
離・培養することが可能となり、 PAHの病態解明や創薬に役立つだけではなく、既存の肺高血圧症治療薬に対す
る細胞反応性を in vitroで確認することで、患者一人ひとりに合わせたテーラーメード医療の発展も期待できる。 


