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A.  研究目的 

 われわれは，平成24年度の本研究課題において，

pulmonary veno-occlusive disease (PVOD) と

pulmonary capillary hemangiomatosis (PCH)の臨

床診断のための評価法を作成し，報告した．近年，

肺 動 脈 性 肺 高 血 圧 症 (pulmonary arterial 

hypertension: PAH)の中でも，とくに全身性強皮症

(systemic sclerosis: SSc)に関連するもの(SSc-PAH) 

は，PVOD と関連があるとする報告がある． そこ

で，PVOD/PCH と SSc-PAH 症例の臨床的な特徴

の相違を検討することを目的として検討を行った． 

 

B.  研究方法 

当院で経験した SSc-PAH 症例について，臨床像

や病理組織検査結果を，PVOD/PCH と比較した．

また，SSc-PAH，PVOD/PCHの症例について，平

成 24年度に報告した PVOD/PCHの臨床診断のた

めの評価法を用いて，その結果を比較検討した． 

 
C.  研究結果 

昨年度剖検が得られた SSc-PAH の１例は，平均

的なPVOD/PCHの罹病期間が2年程度であるのに

対し，約10年と長い経過であった．臨床的には，著

明な低酸素血症を呈し，肺拡散能が低下している点

はPVOD/PCHと類似していた．解剖時の肺組織で

は，肺動脈性肺高血圧症に典型的な著明な肺動脈病

変に加えて，PVOD/PCH に特徴的な肺静脈病変も

あり，多彩な病理像を認めた．PVOD/PCH の臨床

診断のための評価法を用いると，SSc-PAH では 10

点中2.3±1.6点であったが，PVOD/PCH例では6.3

±2.0点で，2群間に統計学的有意差が認められた． 

 

 

D. 考察 

SSc-PAH の病理像では肺静脈病変が多く認めら

れることや，酸素飽和度の著明な低下を認めること

などの共通点から，SSc-PAHとPVODとの関連性

を示唆する報告が複数なされ，注目されている．し

かしながら，当院で経験した PVOD/PCH と

SSc-PAHの症例を比較すると，PVOD/PCHの方が

急速に進行する上，病理学的にも動脈病変の関与の

程度が異なっていた．また，昨年度報告を行った

PVOD/PCH の臨床診断のための評価法を用いても，

PVOD/PCH とSSc-PAHでは得点が異なっていた．  

 

E. 結論 

SSc-PAHではPVODとの関連が報告されている

が，臨床所見や検査結果，病理組織所見に相違点が

認められた．PVOD/PCHの臨床診断のための評価法

による評価でも，PVOD/PCH と SSc-PAH では結

果が異なっており，両疾患にはある程度の類似点は

あるものの異なる疾患であることが示唆された． 
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