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はじめに

肺高血圧症では，血小板由来増殖因子および

肺血管での血小板由来増殖因子受容体の発現が

増加し，その発症および進展に関与することが

知られている')。'慢性骨髄'性白血病に使用され

るイマチニブは，肺高血圧動物モデルにおいて

血小板由来増殖因子の抑制により肺血管のリモ

デリングを改善することが示されている2)。今

回われわれは，重症特発性肺動脈'性肺高血圧症

に対しイマチニブを投与した症例を経験したの

で報告する。

１症 例

症例：６１歳，男性。

主訴：呼吸困難感。

既往歴：腸閉塞（過去３回，いずれも保存的

治療で軽快)。

現病歴：２００４年１月より労作時呼吸苦を自

覚し近医を受診。低酸素血症を認め，当院に紹

介された。右心カテーテル検査でｍＰＡ４５

ｍｍＨｇと高値を認め，特発性肺動脈性肺高血圧

症と診断した。酸素吸入とベラプロストの投与

を開始した。２００５年よりポセンタンを開始し，

さらにシルデナフイルも併用した。しかし，

2007年に肺動脈圧の上昇,右心不全の増悪があ

りエポプロステノールを導入した。その後，地

元病院に転院し，エポプロステノールを継続し

た（20,9/kg/min)。しかし，Ⅲ門周囲膿傷手術

後より右心不全が増悪し,２００８年４月当院へ転

入院した。

当科入院後，エポプロステノールを50,9／

kg/mｉｎまで漸増した。その後１０カ月間の入院

経過中に，肺炎，敗血症，腸閉塞などを起こし，

たびたび血行動態や酸素化が不安定となった。

副作用などによりエポプロステノールを増量で

きず，当院倫理委員会承諾のもとイマチニブを

追加投与することとした。

身体所見(イマチニブ投与前）：身長155ｃｍ，

体重５１kg，体温36.5度，血圧９６/66mmHg，

脈拍100/分・整・心音・呼吸音に異常は認め

ず。全身に皮層紅潮，軽度頚静脈怒張，両下肢

に浮腫を認めた。

検査所見：胸部Ｘ線写真では心胸郭比５８％

と心拡大を認め，また左右肺動脈の著明な拡張

を認めた。心電図は洞調律で右房負荷所見（先

鋭Ｐ波，Ⅱ．Ⅲ．Ｖ1-4で陰性Ｔ波）を認めた。

心エコー検査では，心室中隔は拡張した右室に

圧排され,肩平化していた。血液検査上(表１)，

NT-proBNPはl471pg/mL,ＢＮＰは259pg/ｍＬ

と高値を示し，動脈血酸素分圧（PaO2）は８０

Tbrrであった（リザーバーマスク１０Ｌ，鼻カヌ

ラ８Ｌ併用下)。

臨床経過（図１）：2009年２月９日よりイマ

チニブ400ｍｇの投与を開始した｡１週ごとに心

エコー検査で右室一右房の圧格差('Iif4P）を測

定し，NT-proBNP，PaO2を評価し，４週間投与

することとした。投与数日後より自覚症状の改

善を認め，投与後２週間で'ＩｒｄＰは109ｍｍＨｇ
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