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　　A37　year・01d　woman　was　admitted　tQ　our　hospital　on　January　5・耳984・because　of　increasing

exertional　dyspnea　for　several　years　arld　recurren七　bilateral　pneumothorax　since　1982．　Chest

roentgenogram　showed　reticular　alld　bullous　shadows　in　the　bilateral　fields．　Diffuse　pulmonary

hamartoangiomyolnatosis　was　strongly　suspected　from　the　clinical　course　and　laboratory　data，

so　medroxyprogesterone　was　prescribed　for　5　months。　Since　the　disease　was　discovered　at　an

advanced　stage　of　respiratory　failure，　the　treatment　did　Ilot　improve　the　patient’s　condition，　and

she　died　from　respiratory　failure　o且August　22，1984。　Histological　examination　at　autopsy　reve・

aled　nodular　proliferation　of　smooth　muscles　in　interstitium　and　vessel　walls　in　the　lungs，　which

con血rmed　the　diagnosis　of　diffuse　pulmonary　hamartoangiomyomatosis．　This　disease　is　rare　and

affects　only　womeロ，　and　in　addition　is　progressive　and　has　a　tendency　to　cause　early　death　due

t。re、pi，at・ry　i・・uff・・i…y．　There　isi　presently・…ccessf・1　treatm・・t。’f　th・disease・th・・gh

hormonal　manipulation　has　been　documented　to　be　beneficial　by　some　researchers．　Shinshec　Med．

∫．，85：888－888，　ズ987
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びまん性過誤腫性肺脈管筋腫症，メドロキシプロゲステロン

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　疾患で，肺内の正常では目立たない肺胞系および中間

　　　　　　　　　　　1　緒　　　言　　　　　　　　　　領域に平滑筋線維が異常増生するもので，自然気胸の

びまん性過誤腫性肺脈管筋腫症diffuse　pulm。na一　　併発率が高く，予後不良の比較的まれな疾患である。

ry　hamartoangiomyomatosis（以下本症と略す）は，　最近我々は，本症の1例を経験したので，：文献的考察

若年～中年の女性に発症し，呼吸困難を主徴とする肺　　を加え報告する。

No，3，1987　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　．333



五味．川嶋・畑・広瀬・久保・細・小林塑月゜半田’］’t’Cft’H

T、b1，1L。b・rat。・y・xami・・ti・n・n・dmi・si°n　　　　－＿

㎜　　　　、。9。1。・／mm・　　　lgG　　　1・58°m・／dl

llC　　聯　　　　臨　　　lli黙
W器d65％，，g5鼎ln哩，m…　CR・　　・（・）

。鈎・：・㌦謡a5輪｝認29｝窺／、、
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　PPD　　　　　　　19×16　rnm
T・Bil　　　　　　　O．4m9／dl

G・T　　　1°KU　　　　　E，t，。9。n，（f。11i、。1ar　cy・1・）

GPT　　　1°KU　　　　　Eエ　　　44．8P9／ml
LDH　　　111　KU　　　　　E、　　　82．9

謙　　81留dl　　T・・t・s・・・・・・　・…g／m1

喜　　1｝購　　　　㍑1蝉　　冊

C1　　　97　mEq／1　　　　ECG
F・　　　81・9／d1　　　　。i。。、、achyca，dia

。，　　・．・9／dl　　　　P？1－・y　P　wave（＋）
窟二・懸鷲1、cr2』G　9’°g　B認・1・・（一）

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　入院時検査成績（Table　1）：軽度貧血を認め，血沈

　　　　　　　　　ll症　　　例　　　　　　　　　　は79mm／1hrと促進，　CRP　2｛＋），血中progeste－

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　roneは低下。心電図上，肺性P波陽性。　Brain　CT

儲・37歳・主婦　　　　　　sca。．、。石灰化像をよなか。fe。

隷諜鰍難な．．　　呼朧翻・・b1・2）・動脈血ガ・分隙・大

慨往歴・・0歳時，右胸膜炎・14歳時・副鼻腔炎・　T、bl。2Res。1t・・f　re・pi・at。・y　f…ti・・test・

、議饗講蹴灘嚢雛鴛：爵α翫　　rm
82年5肪自然気胸，翌年4肱燃気胸を来し，近　P・CO，　55．6T…

灘錨欝幣瀦胃野器ll。・號’／’翫1：：IZ
当科へ入院した。　　　　　　　　　　　　　　　　　　TLC　　　　2，480　m1　　％TLC　　63・1％
　入院時現症：身長143cm，体重33kg・意識清明・　　　RV　　　　　1，280　m1　　％RV　　　　143％

体温37．3・C，脈拍102整，血圧104／76mmHg，呼吸数　　　　RV／TLC　　51・4％

繋灘謙1謙叢1濃諜翫薯謄　鞭∴働轍1働編／v、，　、．。

腹部および神経学的に異常を認めなかった。
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Diffuse　pulmonary　hamartoangiomyomatosisの1例

。／．　　，　　　　　　　　　　　　　　胸部レ線所見（Fig．1）：入院時レ線像では，ほぼ全
鑑雛　　　．／一／tt

姦　　　　　　　　　　　　　　　　入院後の経過（Fig．2）：入院直後，左自然気胸が再

癒着をはかった。乳魔胸水は吸引されなかった。低酸

素血症に対する02療法および喀疾中のPseudOm－

onas　aeruginosaに対する感受性抗生剤の投与を行

った。臨床経過，検査所見より本症を強く疑い，Mc

Cartyらの報告1）にもとつぎ，3月21日よりmedro－

xyprogesterone　10mg／日を投与した。しかし，そ

の後も咳漱，血疾を含む喀疾および呼吸困難増強し，

、げ 怐@　　　　　　　　　　　　胸部レ線像にも特に改善はみられなかった。8月初旬

鷲　　　　　　　　　　　　　　　になり肺胞低換気がさらに悪化し，肺性脳症があらわ

よるとおもわれる呼吸停止をおこし，直ちにmecha一

　Fi9・1Chest「Qentgeno9「am　on　admission　　　nical　ventilation（IPPV）を行うもその後自発呼吸

　　　　shows「eticula「・linea「patte「n　and　　　みられず，8月22日他界された。

　　　　bullae　th「°ugh°ut　b°th　lung　fields・　剖検蜥所見、肉騎見では注に左右の肺下葉表

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　面に，径数mm－lcmの気腫性のう胞が多数存在した

気吸入下でPaO237Torr，　PaCO255．6Torrと軽度　　（Fig．3）。組織学的には，肺胞壁，細気管支壁ならび

の高炭酸ガス血症を伴った低酸素血症を示し，％VC　　に血管壁とその周辺に，散在性に結節状の平滑筋の異

45．　2％，％TLC　63．　1％，％DLco53％と低下し，1秒　　常増生が認められた（Fig．4a，　b）。なお，リンパ管筋

率46．7％と低下，％RV　143％と高値で，強い混合性　　腫症は認めなかった。以上より，病理学的にdiffuse

障害を認めた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　pulmonary　hamartoangiomyomatosisと確診した。

　　　’845／1　　　　　　1／皿　20／皿　　2／1V　　15／V　20／V　　29／V　　　　30／V皿6／「皿12／皿　　22／皿

町製

PaO2　（Torr）　37．0　　　　　　　　　　　　　　　　　　68．4　　　　　　　74．7　　　　　65．4　　66．3　50．6　　33，6　　91．2

PaCO2（Torr）　55．6　　　　　　　　　　　　　　　　　　59．4　　　　　　　54．6　　　　　48．5　　57．6　65．8　　74．8　　40．1

02　　　（1／m）　R．A．　　　　　　　　　　　　　　　　　　1．0　　　　　　　2．0　　　　　　1．5　　1．5　　1．7　　1．5　　（F）0240％〉

medroxyprogesterone　10mg　day
sputum
　（ml／day）

i！1［　∫＿一＿＿＿∫「－
bloody　sputum　H　　　　　　　　　　ト1　　トーI　H　　　　　　　　　　　　H　　トー一一一一一一一一｛

GM　120mg／day　ST4T院監　　CFS　2　g　　MINO　100　mg　　　CTM　2g　　NFLX　600mg　含品昏g　LMOX　2g

CL　1200mg　CFS　2g　　　　TIPC　6g　　　　　GM　80　mg　　AMK　200mg　　　　TiPC　6g　　DOXy200mg

Fig．2　Clinical　course　of　the　case
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Fig．3　Emphysematous　bullae　were　found　on　the　left　lung　surface　at　autopsy。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　その発症のtriggerとして性ステロイドホルモンの
　　　　　　　　皿考　案　　　　。．，・ラ．スが指摘されており・・，本例でも血中，，。一

　本症は本邦では，1970年にロ」中がその過誤腫的性格　　gesteroneの低下を示していた。本症の臨床症状とし

に洋目し，びまん性過誤腫性肺脈管筋腫症と命名して　　て，呼吸困難が必発であり，さらに本邦例では，欧米

以来，この名称が広く用いられている2）－6）。リンパ管　　のそれに比し，臨床的に気胸で初発することが多く，

筋腫症を伴うこともあり，欧米では，1968年にFrank　　一方リンパ系の筋腫症の存在は少ないために，乳隈

ら7）が“lymphangiomyomatosis　syndrome”なる　　性胸腹水の出現は少ないとされている。また本例のよ

概念を提ll昌し，さらに1975年にCorrinら9）が，　pul一　　うに血疾を示す例が欧米では多く，その原因として

monary　lymphangiomyomatosisとして23例を報　　Corrinら8）は肺静脈の壁内筋増生が静脈の閉塞をき

告して以後，ほとんどこの呼称が用いられている。　　　たし，肺胞内の毛細血管性出血を招来することによる

　本症は，現在までに本邦での約20例を含め，国内外　　　と記載している。本例での血疾招来も，病理学的所見

で70例以上の報告のみである。以下，その病理学的お　　から，これと同様のメカニズムを考えている。

よび臨床的特質を中心に若干の考案を試みたい。　　　　　胸部レ線所見は，網目状，網目粒状，蜂窩状を呈す

　本症の肺における筋増生の特徴は，肺胞系および中　　ることが多いが14），気腫状を呈することもある2）15）。

間領域の平滑筋の過誤腫的な異常分布であって，肺胞　　　肺機能検査でも，一般に肺活量が低下し，拡散障害を

壁，呼吸細気管支壁，小葉間間質などにおける不連続，　伴う拘束性障害を示すものが基本的パターンのようで

広汎な平滑筋の存在である2）。その後の個体の発育お　　あるが4），本例のように1秒率の低下，残気量増加，

よび仕事肥大によって，これらの平滑筋が増生し，呼　　気道抵抗増加など閉塞性障害も示してくる症例がある。

吸細気管支周囲の筋増生に起因するair　trappingな　　これらが病期による相違，すなわち疾病初期には拘束

どによって，本症の肺全体におよぶ蜂窩肺が生じると　　性障害を示し，その進展に伴い閉塞性障害が加わって

考えられる4）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　くるのか，または疾病分布の相違，すなわち胞隔ある

　本症はその過誤腫的な性格から，従来よりtuber一　　いは呼吸細気管支レベルでの病変の強さの違いに起因

ous　sclerosis（以下TS）との関連が論じられてきた　　するのかは明らかでない。

が9）－13），本例では皮脂腺腫，知能低下，痙攣発作等は　　　治療に関しては，本症が原因不明であるため，根治

認めず，また頭部CTにおいても，神経細胞ないしグ　　治療はなく，Bushら16）のホルモン療法への着眼をき

リア細胞の集籏を示す石灰化を認めていないことから，　　っかけに，卵巣摘出術17）18），medroxyprogesterone

TSの合併は否定される。　　　　　　　　　　　　　　投与1）5）9）等試みられているが，有効例は少ない。し

　本例も含めて報告例のすべてが女性であり，また比　　たがって本症の予後も一般に不良で，過半数が臨床症

較的若年～中年にかけての発症が多いことなどから，　　状発現から5年以内に死亡しているのが現状である。
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　　　　　　　　　　　　　　H．E．×100

　　　　　　　　　　　　　　　　　　ロ　　　
Flg．4　Photomlcrograph　showlng　smooth　rnuscle　prollferatlon　ln　lnterstltlum　of　the　lung．
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　り返す症例では，本症を常に念頭におく必要があると

　　　　　　　　IV結語　　 考えられた。

　本例は臨床的に，Diffuse　pulmonary　hamartoa・　　　謝辞：本症例につぎ，病理学的御検討を頂きました，

ngiomyomatosisと診断し，剖検で診断を確認しえ　　本学第2病理学撒竈，発地雅夫教授ならびに渡辺正秀

た1例である。本症の報告例は少なく，まれな疾患で　　助手に深謝致します。

あるが，肺のびまん性陰影を呈する疾患の鑑別上，若　　　なお，本論文の要旨は，第76回日本内科学会儒越地

年M・博女性で労作時1乎吸困難を訴え，燃気胸をく　プ絵（i脚6。年5月，長野）において嫉した・
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