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は じ め に  

肺 高 血 圧 症 を 呈 す る 肺 疾 患 の 中 で 肺 線

維 症 は 重 要 な 位 置 を 占 め る 。 今 回 わ れ わ れ

は ， 慢 性 型 過 敏 性 肺 臓 炎 に よ る 肺 線 維 症 か

ら 重 症 肺 高 血 圧 症 を 呈 し ， 治 療 に 難 渋 し た

症 例 を 経 験 し た の で 報 告 す る 。  

１  症 例 呈 示  

症 例 ： 4 8 歳 ， 女 性 。  

主 訴 ： 呼 吸 困 難 ， 嗄 声 。  

既 往 歴 ， 家 族 歴 ： 特 に な し 。  
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現 病 歴 ： 2 4 歳 よ り 酪 農 業 に 従 事 し ， 1 9 9 3

年 （ 3 4 歳 ） に 慢 性 型 過 敏 性 肺 臓 炎 （ 農 夫

肺 ） と 診 断 さ れ ス テ ロ イ ド 投 与 を 開 始 さ れ

た 。 そ の 後 ， 両 側 気 胸 を 発 症 し ブ ラ 縫 縮 術

お よ び 胸 膜 癒 着 術 を う け ， 1 9 9 5 年 （ 3 6 歳 ）

に 在 宅 酸 素 療 法 （ H O T ） を 導 入 さ れ た 。 1 9 9 8

年 （ 3 9 歳 ） に 肺 高 血 圧 症 を 指 摘 さ れ ， ベ

ラ プ ロ ス ト を 開 始 さ れ た （ 図 1 ）。 し か し

徐 々 に 呼 吸 困 難 と 低 酸 素 血 症 が 進 行 し ， 肺

動 脈 の 拡 大 と と も に 嗄 声 が 出 現 し た 。 2 0 0 2

年 1 2 月 に 右 心 不 全 と 心 嚢 液 貯 留 を 認 め た

た め 当 科 に 入 院 し た 。  

入 院 時 身 体 所 見 ： 身 長 1 5 0 c m , 体 重 4 5 . 2 k g ,

血 圧 8 8 / 6 6 m m H g , 脈 拍 1 0 8 / 分 ， 整 。 頚 静 脈

は 怒 張 し ， 胸 部 聴 診 上 三 尖 弁 逆 流 に よ る 収

縮 期 雑 音 と 両 背 部 に f i n e  c r a c k l e を 聴 取

し た 。 両 下 肢 に 浮 腫 を 認 め ， 神 経 学 的 異 常

は な か っ た 。  

入 院 時 検 査 成 績 ： 各 種 自 己 抗 体 は 陰 性 で

B N P は 7 9 . 7 p g / m l と 高 値 で あ っ た 。 動 脈 血
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ガ ス 分 析 （ 酸 素 5 L / m i n 投 与 ） は

p H 7 . 4 1 6 , P C O 2  3 5 . 4 T o r r ,  P a O 2  1 0 2 T o r r , で

あ っ た 。 心 電 図 は 洞 性 整 脈 ， 右 軸 偏 位 ， 右

房 負 荷 ， 右 室 肥 大 所 見 を 認 め ， 心 エ コ － 図

上 は 右 室 の 拡 大 ， 中 隔 の 偏 位 ， 左 室 の 圧 排

を 認 め た 。 胸 部 X 線 の 経 過 （ 図 2 ）： 1 9 9 3

年 気 胸 発 症 時 （ 図 2 左 ） と 比 較 し 2 0 0 2 年

1 2 月 の 入 院 時 （ 図 2 中 央 ） は 心 陰 影 と 両

肺 動 脈 の 拡 大 を 認 め た 。 胸 部 C T で は 両 肺

動 脈 拡 大 と 心 嚢 液 貯 留 が 確 認 さ れ ， 肺 野 に

は び ま ん 性 に 線 状 網 状 影 と 粒 状 影 を 認 め

た 。 肺 血 流 シ ン チ グ ラ フ ィ ー で は 区 域 性 の

欠 損 は な か っ た 。  

1 9 9 3 年 気 胸 発 症 時 の ブ ラ 縫 縮 術 時 の 病 理

組 織 所 見 で は ， 間 質 の 線 維 結 合 織 の 増 生 が

著 明 で 一 部 に 巨 細 胞 を 伴 っ た 肉 芽 腫 を 認

め 過 敏 性 肺 臓 炎 に 合 致 す る 所 見 で あ っ た 。

肺 動 脈 に つ い て は 中 小 血 管 で 中 膜 の 肥 厚

を 認 め ， こ の 時 点 で も 肺 高 血 圧 の 存 在 が 示

唆 さ れ た 。 し か し p l e x i f o r m  l e s i o n は 認
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め ず ， 血 管 炎 の 所 見 も な か っ た 。  

臨 床 経 過 （ 図 1 ）： 今 回 入 院 後 に 行 っ た

右 心 カ テ ー テ ル 検 査 で は 平 均 肺 動 脈 圧

( m P A P ) 4 9 m m H g ，心 係 数 ( C . I . )  2 . 2 5 L / m i n / m 2

で あ り ， 一 酸 化 窒 素 ( N O ) 吸 入 , エ ポ プ ロ ス

テ ノ ー ル ( P G I 2 ) 静 注 の 短 期 効 果 を 検 討 し

た 。 N O  4 0 p p m の 吸 入 で は m P A P は 3 7 m m H g

に 低 下 し ， P G I 2  2 n g / k g / m i n の 静 注 で は

m P A P は 3 6 m m H g に 低 下 し た 。 重 篤 な 副 作 用

は な く ， 2 0 0 3 年 1 月 よ り P G I 2 持 続 静 注 を

開 始 し た と こ ろ m P A P お よ び B N P は 低 下 し

自 覚 症 状 の 改 善 ， A D L の 拡 大 が 得 ら れ た 。

2 0 0 3 年 4 月 の 胸 部 Ｘ 線 写 真 （ 図 2 右 ） で

は 肺 動 脈 と 心 陰 影 の 縮 小 を 認 め た 。 地 元 の

病 院 へ の 転 院 後 リ ハ ビ リ テ ー シ ョ ン を 行

い 一 時 退 院 し た が ， 2 0 0 3 年 1 2 月 よ り 呼 吸

困 難 が 増 悪 し 転 院 先 の 病 院 へ 再 入 院 し た 。

三 尖 弁 逆 流 圧 較 差 推 定 圧  1 1 4 m m H g ,  B N P  

1 3 5 . 4  p g / m l と 肺 高 血 圧 の 進 行 を 認 め ，

P G I 2 の 増 量 を 行 っ た が 2 0 0 4 年 3 月 2 9 日 突
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然 死 し た 。  

２  考 察  

 慢 性 型 過 敏 性 肺 臓 炎 は ， 少 量 の 抗 原 を 長

期 に 吸 入 す る こ と に よ り 発 症 す る と 考 え

ら れ ， 病 理 学 的 に は 間 質 の 線 維 化 と 肉 芽 腫

形 成 を 主 体 と し 血 管 炎 は 稀 で あ る 。 治 療 は

抗 原 曝 露 か ら の 回 避 と ス テ ロ イ ド 投 与 で

予 後 は 良 好 と さ れ る が ， 一 部 の 症 例 で は 抗

原 か ら の 回 避 後 も 線 維 化 が 進 行 す る と さ

れ て い る 。 肺 高 血 圧 症 合 併 の 頻 度 は 報 告 が

少 な く 不 明 で あ る 。 本 症 例 は 肺 線 維 症 と 胸

膜 癒 着 に よ る 肺 容 量 の 減 少 に 伴 う 肺 血 管

床 の 減 少 と 低 酸 素 性 肺 血 管 攣 縮 が 肺 高 血

圧 症 の 発 症 に 関 与 し た と 考 え ら れ た 。 し か

し ， 病 理 所 見 で は 比 較 的 早 期 か ら 血 管 病 変

が 認 め ら れ た こ と ， 肺 線 維 症 の 進 行 は 緩 徐

で あ っ た も の の 肺 高 血 圧 症 の 進 行 が 急 激

で あ っ た こ と か ら 前 述 以 外 の 病 因 も 存 在

す る 可 能 性 が 推 測 さ れ た 。  

肺 高 血 圧 治 療 ガ イ ド ラ イ ン で は ， 肺 線 維
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症 に よ る 二 次 性 肺 高 血 圧 に 対 す る 治 療 と

し て 酸 素 療 法 ， ス テ ロ イ ド 投 与 ， 血 管 拡 張

剤 の 投 与 が あ げ ら れ て い る 1 ) 。 本 症 例 で

は ， 線 維 化 の 程 度 に 比 し 肺 高 血 圧 が 重 症 で

あ る こ と ， 著 し く Q O L が 損 な わ れ て い る こ

と か ら ， 治 療 と し て P G I 2 の 持 続 静 注 療 法

を 選 択 し た 。 治 療 に 対 す る 反 応 性 は 良 好 で

あ っ た が ， 呼 吸 機 能 低 下 の た め 呼 吸 困 難 が

強 く ， 治 療 に 難 渋 し た 。 ま た ， P G I 2 増 量 も

体 血 圧 の 低 下 に よ り 困 難 で あ っ た 。 本 症 例

の よ う な 肺 線 維 症 に 合 併 す る 肺 高 血 圧 症

例 で の 肺 移 植 に つ い て も ， 一 つ の 選 択 枝 と

し て 今 後 検 討 を す べ き 課 題 で あ る と 考 え

ら れ た 。  
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