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Isolated right ventricular hypoplasia (IRVH)
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FIGURE 4. Cross specimen of
heurt. a. External view from in
front showing normally related
great arteries (Ao = aorta; PT= pulmonary trunk). The left
ventricle (LV) is large, in con-
trast to the small size of the right
ventricle (HV). h. Interior of
right atrium ( RA) showing dila-
tation of the chamber and hy-
pertrophy of the wall. There is
a tear t arrou.i in the floor of
tlu- fossa ovalis caused by hal.
loon atrial septostomy. The tri-
cuspid orifice (TO) is narrow.
c. Interior view of right atrium
(HA) and sinus part (HVS) of
right ventricle, The tricuspid
valve is hypoplastic but its leaf-
lets and their basal attachments
are otherwise normal. An anom-
alous papillary muscle (P) arises
from the anteroseptal wall and
has chordal connections to the
septal half of the posterior leaf-
let. d. Interior of right ventricle,
pulmonary valve and pulmonary
trunk (PT). In contrast to the
usual size of the inflow part of
the right ventricle (HVS), the
infundibulum (RV]) is of nor-
mal size.

relatively 1II1C0ll1mOll. As far as we are aware, about 14
cases han' been reported in the English language litera-
tun-;' II including the new case (case .'3) presented in
this report.
Of these, eight of the subjects belonged to families in

which more than one sihling was affected. Medd and
associates'! cas('s involved two siblings of one family and
Sackner and co-workers." three of another. In the family
coucerncd in this report, three sihlings were involved.
Thus, while the condition may appear as an isolated one
in a givpn family, there is a suggestion of a strong
familial tendency. It is of interest that both sexes are
affpded and with approximately equal frequency, even
in the familial cases.
The basic- ln-modvnarnic situation is one of inflow

obstruction into the right ventricle. In the presence of
this ubuormality, a right-to-left shunt through the for-

amen ovale is classical and cyanosis is a common conse-
quence.
The occurrence of cyanosis and other features has, in

some instances, suggested a false diagnosis of pulmonary
valvular stenosis with a right-to-left shunt.
On roentgenograms, neither the configuration of the

heart nor the diminished vascularity of the lungs is
diagnostic.
The electrocardiogram is of importance, since it clear-

ly reveals that the right ventricle contributes little to the
QRS electrical forces. As such, the electrocardiographic
findings rule out the tetralogy of FalJot as the underlying
malformation. The correct diagnosis of isolated hypo-
plasia of the right ventricle and tricuspid valve may be
achieved hy catheterization studies and angiocardiog-
raphy, as was done in the current case. A familial history
of this condition is of considerable aid in the diagnosis in
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• small size of RV
• small size of TV but normal leaflets and their basal attachments
• normal size of the infundibulum and pulmonary truck 

Becker AE, et al. Chest. 1971
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Gross specimen of heart 
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Fig. 2

Two-dimensional and colour-flow echocardiogram. Sub-costal view: a small right-ventricular chamber with severe hypertrophy and absence of the
right-ventricular trabecular portion. Right atrium is dilated. The tricuspid valve is small, but normal in shape and insertion. The pulmonary valve is
normal. No duct is identifiable.

Fig. 1

Two-dimensional and colour-flow echocardiogram. Apical four-chamber view: right atrium is enlarged, the ventricular septum and right ventricle are
hypertrophic with a small right-ventricular cavity.

© 2017 Italian Federation of Cardiology. All rights reserved.
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孤立性右室低形成の診断基準（案）

RV

LV

右室の低形成はあるが、流入路・肉柱部・流出路の3成分を有する
もの。三尖弁は種々の程度に小さいものの右室流出路には狭窄
がない。心房中隔欠損や卵円孔開存以外の先天性心疾患を合併
しないものとする。
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【目的】
孤立性右室低形成の疫学、臨床学的特徴、予後を明らかにすること。

【研究デザイン】
後方視的および前方視的観察研究

【主要評価項目】
心イベント、または死亡/心臓移植

【予定症例追跡期間】

2026年3月31日まで

研究計画
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研究の流れ

後方視的研究 ＋ 前方視的研究

初診時 最終受診
時

2年目 3年目 4年目 5年目

患者情報 ● ● ● ● ● ●

身体計測 ● ● ● ● ● ●

血液検査 ● ● ● ● ● ●

心電図 ● ● ● ● ● ●

胸部X線 ● ● ● ● ● ●

心臓超音波検査 ● ● ● ● ● ●

心臓カテーテル検

査

★（★のうちいずれか） ★（★のうちいずれか）

MRI検査 ★（★のうちいずれか） ★（★のうちいずれか）

核医学検査 ▲（あれば） ▲（あれば）

病理検査 ▲（あれば） ▲（あれば）

遺伝学的検査 ▲

画像情報を送付してください

情報をWeb入力してください

可能であれば送付してください



倫理審査申請の流れ

本研究は多施設共同研究です。
研究代表施設の倫理審査委員会で中央一括審査を行い承認を得ております。
研究責任者の変更や、全国調査参加の中止がありましたら、富山大学事務局に連絡が必要です。
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申請

•研究代表者は研究代表施設の倫理審査委員会で中央一
括審査で申請し承認を得る

審査

•共同研究施設では倫理審査は不要
•代表施設から送る実施許可申請用書類（右図）を各施設
で提出

実施許可

•実施許可書を受領し、研究開始
•実施許可書は研究代表者にも送付する

送付する実施許可申請用書類

l 研究計画書
l 富山大学IRB承認書
l 情報公開文書
l 説明・同意文書

研
究
代
表
施
設

共
同
研
究
施
設
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共同研究参加施設

1.症例登録申し込み

富山大学研究事務局：データセンター

2.症例IDの発行

3.情報入力

画像保存用CD-R、
採血管の送付

4.CD-R、検体、同意
書の送付

① 症例登録申し込み：下記までご連絡ください。
sozawa34@med.u-ｔoyama.ac.jp 担当；富山大学小児科小澤綾佳

➁症例IDの発行とキットセットの郵送：
事務局から症例IDを発行し、同時にキットセット
（画像保存用CD-R、採血管、段ボールボックス）を
郵送いたします。

③調査票の入力：登録票のURLをお送りしていますので、
患者情報をご入力ください。

④画像情報・同意書・検体の送付：
画像（心エコー、ＭＲＩ、カテ画像）は匿名化しCD-Rにて
送付してください。同意書（原本）、検体も同様に
富山大学着払いで送付してください。
（送付方法は別記いたします）

症例登録の流れ

ー前方視的研究（遺伝子検査希望有り）の場合ー



症例登録の流れ
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共同研究参加施設

1.症例登録申し込み

富山大学研究事務局：データセンター

2.症例IDの発行

3.情報入力

画像保存用CD-Rの
送付

4.CD-R、同意書の
送付

① 症例登録申し込み：下記までご連絡ください。
sozawa34@med.u-ｔoyama.ac.jp 担当；富山大学小児科小澤綾佳

➁症例IDの発行：事務局から症例IDを発行し、同時に
画像保存用CD-R、返信用封筒を郵送いたします。

③調査票の入力：登録票のURLをお送りしていますので、
患者情報をご入力ください。

④画像情報・同意書の送付：
画像（心エコー、ＭＲＩ、カテ画像）は匿名化しCD-Rにて
送付してください。
送付の際に同意書（原本）も同封してください。

ー後方視的・前方視的（遺伝子検査希望無し）研究の場合ー



8

REDCapでの患者情報登録方法（別紙説明あり）

患者情報登録はインターネット上で
行います。URLから登録画面に移動後、
各項目にご記入ください。

終了しましたら「送信」をクリックしてください。
中断する場合には、「一旦保存してまた後で」をクリックして頂くと
一次保存になります。
間違って送信してしまった場合には、ロック解除が必要ですので
事務局までご連絡ください。
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血液検体送付に関する手順

1.症例登録時に、遺伝学的検査が可能な場合には、採血管、緩衝剤、段ボールボックスをお送
りいたします。あわせてセンター用匿名化番号もお知らせいたします。

2. 検体採取の日時が決まり次第、大学事務局 小澤綾佳（sozawa34@med.u-toyama.ac.jp）まで
ご連絡下さい。

3.検体輸送はカーゴプラスサービスを利用しています。当院からカーゴプラスサービスに検体
集荷を依頼します。その後、貴施設に回収日をお知らせします。

4. 可能であれば父、母を含むトリオ採血をお願いいたします。採血は、５ｍｌ程度、蓋をあけずに
採取をお願いします。

5. 採血管には、センター用匿名化番号を記載して（家族の検体の場合には、番号-母などと区

別して記載）ください。緩衝剤で包み、組み立てた箱にいれ、周りを新聞などで敷き詰めて固定
をしてください。CD-R、書類も一緒に同封してください。
注意：富山大学には、平日9－16時の間に検体が到着するように送付していただけますよう、
よろしくお願いいたします。
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検体・CD-R梱包の手順

採血管入れ

CDR梱包材＋検
体用梱包材

段ボールボッ
クス

採血管（人数分）

CD-R

➀左記のキットセットをお送りいたします。
➁採血管にはセンター用匿名化番号を記載し、
梱包材でお包みください。

＊一括梱包でも構いません
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CD-Rは専用梱包材
に収納

採血管はさらにクリ
アケースに収納

➂組み立てた段ボールボックス内の下にCD-R、
上に採血管をお入れください。
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④隙間には残った梱包材や新聞紙をお詰めください。

⑤最後に二つ折りの同意書を乗せていただき段ボールを閉めて
ガムテープで密封してください。
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【研究責任者】 廣野 恵一
富山大学附属病院小児科講師
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【問い合わせ先】 研究事務局
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