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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業） 
分担研究報告書 
 

肺胞微石症・特発性肺骨化症部会報告 
 

研究分担者 西岡安彦（徳島大学教授） 
研究要旨 
【背景と目的】平成 26～28 年度（本間班）において肺胞微石症の全国調査を行い、その結果は「難治性びま
ん性肺疾患診療の手引き」として平成 29年 10 月 10 日に発行した。肺野にびまん性に微石症類似の小粒状影
をきたす稀少疾患にびまん性肺骨化症（Diffuse pulmonary ossification: DPO）がある。肺組織内に骨形成
をきたす疾患であり、最初の報告は 1856 年の Luschka1)によるとされているが、世界的にみても臨床像に関
するまとまった報告はない。これより平成 29 年度からは特発性 DPO の臨床像の解明を目的として調査を行う
こととした。【結果】アンケートは全国の 200 床以上を有する病院、計 1791 施設に行い 402 施設より回答が
得られた（回収率：22%）。33 施設において 55 症例の肺骨化症の回答を得た。症例の詳細な検討を行う二次調
査を開始し、2019 年 4 月 30 日時点で特発性 DPO 症例 21 例のデータを収集した。男性 16 例（76％）、診断時
平均年齢 38.4（17－70）歳だった。診断方法については病理診断例 20 例（うち、外科的肺生検による生前診
断例 18 例、経気管支肺生検による生前診断例 2例）、CT による臨床診断例が 1例だった。家族歴のある症例
は 2 例で、1 組の親子症例だった。【結論】既報のごとく、比較的若年の男性症例が多かった。2019 年度に、
臨床情報について更に詳細に検討すると共に、画像所見と病理所見を検討し、DPO の臨床像を明らかにするこ
とを予定している。 

 
A. 研究目的 
肺野にびまん性に微石症類似の高吸収域の小粒状影
をきたす稀少疾患にびまん性肺骨化症（Diffuse 
pulmonary ossification: DPO）があり 2,3)、組織像
において異所性の骨形成を認める（図）。肺組織内に
骨形成をきたす病態は不明であるが、報告の多くは
慢性の肺うっ血に伴う場合や、IPF をはじめとする
肺疾患に伴う場合など続発性の症例が主体である。
一方で、基礎疾患を伴わない DPO の報告も散見され
4-7)、これらの症例では、30 歳代～40 歳代に胸部異
常陰影を契機に発見され、胸部 CT上、特徴的な樹枝
状の骨化病変を認めるなど、共通の臨床像を有して
いる可能性がある。最初の報告は1856年のLuschka1)

によるとされているが、世界的にみても臨床像に関
するまとまった報告はない。これより平成 29年度か
らは特発性 DPO の臨床像の解明を目的とし、研究を
行った。 
 
B. 研究方法  
全国の代表的施設（200 床以上の病院）、計 1791 施
設に現在または過去に、病理学的もしくは臨床的に
診断された DPO 症例の経験数について問うアンケー
ト用紙を郵送した（一次調査）。この結果、症例経験
があり、データの提供が可能と回答のあった 30 施設
51 症例に対し、二次調査として症例の背景・臨床経
過などの臨床情報、画像データ、病理標本の収集な
どを行った。 
 
C. 結果 
全国の 200 床以上を有する病院、計 1791 施設に、現
在または過去に、病理学的もしくは臨床的に診断さ
れた DPO 症例の経験に関する一次調査において、402

施設より回答が得られた（回収率：22%）。結果、33
施設において55症例のDPOが経験されていると回答
を得た（表）。このうちデータ提供が可能と回答のあ
った、30施設の 51症例のデータ収集を依頼した。 
2019 年 4 月 30 日時点で 17 施設 26 症例のデータを
収集した。26 症例のうち男性 21 例（81％）、診断時
平均年齢 44.1（17‐75）歳だった。症例を検討した
結果、5 例に続発性が疑われる基礎疾患を認めた。
診断方法については病理診断例 20例（うち、外科的
肺生検による生前診断例 18 例、経気管支肺生検によ
る生前診断例 2 例）、CT による臨床診断例が 1 例だ
った。家族歴のある症例は 2 例で、1 組の親子症例
だった。既喫煙者は 3 例だった。症例の平均経過観
察期間は 5.0（0－18）年で、1 年以上経過観察され
ている症例 19例中、呼吸機能が低下し脳死肺移植を
予定されている 2 例と画像または呼吸機能検査が緩
徐に悪化している症例が 8 例あったが、その他の症
例では著変がなかった。 
 
D. 考察 
今後、臨床情報について更に詳細に検討すると共に、
画像所見と病理所見を検討することを予定している。
独立した疾患概念であるのか、臨床経過・予後はど
のようなものであるのか、等を中心に、その臨床像
を明らかとしたい。 
 
「研究協力者」 
国立病院機構東京病院 蛇澤 晶 
近畿中央病院 上甲 剛。 
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図：特発性肺骨化症（自験例） 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

表：一次調査結果 
 
１．病理診断症例 40 現在通院中・入院中 27 

過去に通院・入院 13 

病理診断時点 生前 35 

病理解剖 4 

不明 1 

２．CT疑い症例 15 現在通院中・入院中 8 

過去に通院・入院 7 

計 55    

 
 

 


