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A.  研究目的 

 肺静脈閉塞症（PVOD)は一般人口で0.1-0.2 

cases/million程度と推計される稀な疾患である。

idiopathic pulmonary hypertension（IPAH）と最初に考

えられた症例の5-10%にPVODが認められるが、

PVODはPAHの原因としては頻度の低い病態である。

PVODは肺組織において毛細血管後の肺血管を侵す。

病理学的には広範かつびまん性に肺静脈が線維性組

織で閉塞される。病理所見では肺組織で毛細血管後

の肺静脈に内膜層の線維化病変による狭窄･閉塞と

肺胞壁毛細血管の拡張と増生が見られる。PVODを

診断する重要性は（1）PAHに使用される治療に反応

性が乏しいこと、（2）特異的なPAH治療（持続的な 

epoprostenol 静注）によって肺水腫を来たす危険があ

ること、（3）PVODは IPAHよりも予後が悪いため、

診断時点から 

肺移植を考慮する必要があることである。（蓑毛祥次

郎、北市正則。ミニレクチャー：肺静脈閉塞症

Pulmonary veno-occlusive disease 

 (PVOD)について。第 134回びまん性肺疾患研究会

(2013/02/02) プログラム、p.10-18） 

 

B.  研究方法 

 症例は男性で死亡時68歳。喫煙歴あり。臨床的に

は慢性間質性肺炎と肺気腫と肺高血圧の関係が問題

となった肺癌の1例であった。死亡の2年前、間質

性肺炎と右肺 S6 の結節性陰影のため当院に紹介さ

れた。エコー検査で推定肺動脈圧は70 mmHgであ

った。一時的にボセンタンの投与で胸部圧迫感の消

失とNT-proBNPの低下が認められたが、シルデナ

フィルは有効ではなく、呼吸困難の進行で死亡した。

本症例は肺高血圧症の臨床分類(Dana Point, 2008)

では 

3. Pulmonary hypertension owing to lung disease and/or 

hypoxiaのうち、 

3.3. Other pulmonary diseases with mixed restrictive and 

obstructive pattern 

に相当する症例と考えた。 

 (倫理面への配慮) 

研究対象は剖検症例であった。本症例に対して新

たな傷害はないと考えた。匿名化して研究を行った。 

 

C. 研究結果 

 本症例には(1)右肺下葉S6に原発性肺癌を認めた。

28x22x16 mmの大きさの扁平上皮癌を認めた。転

移は左傍気管リンパ節(15 mm径)の1箇所に認めた。

原発性肺癌として病期は p-T1bN3, p-stage ⅢBで

あったが直接死因とは考えなかった。 

 (2) 左右肺の重量は1,100gであった。左右肺の下

葉の50%に2-20 mm径の蜂巣肺形成を認めた。慢

性線維化間質性肺炎は通常型間質性肺炎(UIP)を示

す特発性肺線維症(IPF/UIP)と考えた。UIP pattern

は線維芽細胞巣(FF)形成を含めて右肺上葉検体で確

認した。(3) 細葉中心性肺気腫(CAE)は左右肺の

10%に認めた。ブラ形成は右肺上葉(40x30x20 mm)

と左肺尖部(22x12 mm)に認めた。(4) 急性気管支肺

炎は左肺下葉 S6-S10に認めたが軽度と考えた。(5) 

肺出血は右肺(S3),左肺(ltS1+2,S4,S5)に認めたが軽

度と考えた。(6)左右肺の全面に胸膜肥厚と癒着を認

めた。右血性胸水は 100 mlであった。(1-6)の所見

研究要旨：肺静脈閉塞症（PVOD）では広範かつびまん性に肺静脈が線維性組織で閉塞される。このよう

な血管病変がびまん性肺疾患全体の中でどのような特異性をもつかについて著者らは研究を進めてきた。

昨年度は本班会議に外科的肺生検と剖検を受けたPVODの1例を報告した。今年度は気腫合併肺線維症

(CPFE)の1剖検例の系統的な検討から肺高血圧症を来たした要因は線維化病変の軽度の部位での小葉間結

合織の線維化病変と肺静脈の内膜層の線維化病変による内腔狭窄であることを見出したので報告した。 
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までではエコー検査で推定肺動脈圧は70 mmHgで

あった所見の説明は困難と考えた。 

 (7)肺血管病変では右肺上葉と左肺下葉 S8検体で

肺内動脈に粥状動脈硬化症を認めた。さらに、右肺

上葉と左肺上葉S3とS1+2検体で小葉間結合織の線

維化病変による肥厚と小葉間結合織内と小葉間結合

織に隣接部位の肺静脈枝に内膜層の線維化病変によ

る肥厚による内腔の高度な狭窄を認めた。 

 本症例はるい痩(身長165 cm,体重約50 Kg)と、心

肥大(380 g)を認めた。右心室壁は5 mm, 左心室壁

15 mmの肥厚を認めた。軽度の肝硬変(730 g)も認め

た。  

 

D. 考察 

 本症例は気腫合併肺線維症(CPFE)の 1 例として

理解できると考えた。臨床所見ではCPFEに肺高血

圧症を合併した１例と考えた。肺高血圧の来たした

要因として 

1) ブラ形成と肺気腫病変による肺胞領域の血管床

の減少、 

2) UIP pattern の慢性線維化間質性肺炎による肺

胞領域の血管床の減少 

3) 肺動脈系のうち移行型動脈と筋性動脈の内膜層

の肥厚による内腔狭窄(肺組織内の粥状動脈硬

化症による動脈病変を含む) 

4) 小葉間結合織の線維化病変による肥厚と肺静脈

枝の内膜肥厚による内腔狭窄を小葉間結合織内

と小葉間結合織に隣接した部位の肺静脈に認め

たこと 

によると考えた。 

1)-3)の肺病変所見に加えて、4)の所見が本症例の特

徴と考えた。 

 3)の所見にはBosentanは有効であったが、4)の病

理所見のためにシルデナフィルが有効ではなかった

可能性を考えた。 

 

E. 結論 

 気腫合併肺線維症(CPFE)は胸部 CT 所見に基礎

をおいた臨床所見による肺疾患の考え方である。著

者の知る限りでは気腫合併肺線維症(CPFE)の系統

的な病理組織学的研究の報告はない。 

 著者らは臨床所見から気腫合併肺線維症(CPFE)

と考え、エコー検査で肺高血圧を認めた症例の剖検

所見を系統的に検討した。その結果、肺気腫病変、

ブラ形成、特発性肺線維症(IPF/UIP)と肺内肺動脈の

病変に加えて、肺の線維化病変自体は軽度な部位(左

右肺の上葉)で小葉間結合織内外の肺静脈に内膜層

の線維化病変による高度の内腔狭窄を認めた。この

ような肺静脈病変は PVOD の肺病変と類似性を認

めたが、小葉間結合織の線維化病変はPVOD症例に

は認めなかった。このような見解は気腫合併肺線維

症(CPFE)の肺高血圧の機序として本研究によって

初めて指摘できた所見と考えた。今後、慢性線維化

間質性肺炎症例と肺気腫症例と気腫合併肺線維症

(CPFE)の外科的肺生検と剖検症例の全体で, PVOD

の肺静脈所見とも類似性のある、４）の病理組織学

的所見の頻度と意義の検討が新たな研究課題になっ

たと考えた。 

PVOD症例には小葉間結合織の線維化病変は存在

しないかの検討も新たな研究課題になったと考えた。

この作業は肺静脈閉塞症(PVOD)の診断基準確立の

ために重要な研究課題になると考えた。 
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