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研究要旨 
【背景と目的】肺内にびまん性に骨形成を認める病態として、びまん性肺骨化症（Diffuse pulmonary 
ossification: DPO）が知られている。何らかの基礎疾患を有する症例に続発する病態として見られることが
多いが、稀に基礎疾患の存在しない若年症例を認め、特発性 DPO として症例報告が散見される。しかしなが
ら、特発性 DPO の臨床像は明らかでなく、世界的にみてもまとまった報告はない。本研究では、特発性 DPO
の臨床像の解明を目的として全国調査を企画し、平成 29 年度に一次アンケート調査を行った。【結果】平成
30 年度～令和元年度にかけては、症例の詳細な検討を行う二次調査を実施し、令和元年 9月 30日時点で特発
性 DPO 症例 34 例のデータを収集した。今回は臨床像、胸部 CT 所見から続発性が疑われる症例および画像診
断のみの症例を除外し 21 例を解析対象とした。男性が 18 例（85.7％）、診断時平均年齢は 37.7（19-59）歳
だった。診断契機は 16 例（76.2％）が健診発見であった。家族歴のある症例は 2 例であった。胸部 CT 画像
所見では、陰影は下肺野優位にびまん性に分布し、すべての症例で分岐状石灰化陰影を認めた。【結論】特発
性 DPO は比較的若年の男性症例がほとんどであり、無症状で健診発見症例が約 80％であった。胸部 CT 画像に
おける下肺野中心の分岐状石灰化影が特徴的であった。 

 
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。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特発性 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。そこで平成 29
年度から、特発性 DPO の臨床像の解明を目的とし、
一次アンケート調査を行った。さらに平成 30年度か
ら二次アンケートを開始し、令和元年度も継続し詳
細な臨床データを集積した。 
 
B. 研究方法  
一次アンケート調査の結果、症例経験があり、デー
タの提供が可能と回答のあった 33 施設 55 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 
二次調査として令和元年 9 月 30 日時点で 34 症例の
データを収集した。臨床像、胸部 CT 所見から続発性
が疑われる症例および画像診断のみの症例を除外し
た21例を解析対象とした（表）。男性18例（85.7％）、

診断時平均年齢は 37.7（19-59）歳だった。無症状
例が 18 例（85.7％）で、診断契機については 16 例
（76.2％）が健診発見であった。家族歴のある症例
は 2例であった。胸部 CT画像所見では、陰影は下肺
野優位にびまん性に分布し、分岐状石灰下陰影をす
べての症例で認めた。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ほとんどの症例において胸部CT
所見あるいは呼吸機能検査において悪化を認めた。 
 
D. 考察 
全国調査の結果、特発性 DPO は圧倒的に男性に多く、
発症年齢からは遺伝的素因が関与している可能性も
考えられた。有病率は人口 100 万人あたり約 0.3 人
前後と推測された。これまでの報告とは大きく異な
り、ほとんどの症例において程度の差はあれ病状の
進行が認められたことは、今後本疾患の臨床像をさ
らに詳細に把握する必要性を示唆している。今回の
症例で最も長い観察期間は 18年間であり、依然とし
て長期予後は明らかではなく、今後の経過観察が重
要である。 
外科的肺生検検体を用いた病理組織学的検討を加

え、特発性 DPO 症例の臨床像の解析を進める予定で
ある。 
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