
緒 言

特発性間質性肺炎は，本邦においては画像的に下肺野，

肺外層に病変が優位な慢性型定型例（A群），陰影の分

布が不規則で，下葉に限局しない非定型例（B群）に分

類されている1）．しかし，非定型例の中には，他の疾患

概念で分類されるべきものも含まれている可能性があ

る．Repo らは，原因不明の上葉胸膜下優位に進行性の

線維化と�胞化に伴って上葉が縮小した症例を pulmo-
nary apical fibrocystic disease（PAFD）とし2），また網

谷らは特発性上葉限局型肺線維症 idiopathic pulmonary

upper lobe fibrosis（IPUF）といった疾患概念を提唱し

ている3）．今回我々は上葉優位の間質性肺炎で，臨床的

には IPUFに近いものと考えられたが，病理学的には

NSIP group 2 であり，また治療に対して一定の効果を

認めたので報告する．

症 例

症例：55 歳，男性．

主訴：労作時呼吸困難．

既往歴：特記すべきことなし．

家族歴：特記事項なし．

喫煙歴：20 本�日×20 年，10 年前より禁煙．
職業歴：鉄工所勤務だが，倉庫の管理であり粉塵の暴

露は認めない．

現病歴：平成 10 年 12 月感冒症状のため近医を受診し

た際，胸部X線写真で軽度の間質性陰影を指摘された

が放置．平成 11 年 7 月 1 日感冒様症状が持続するため

精査目的にて当科を受診した．しかし，その後感冒症状

は改善し自覚症状もなかったため受診しなくなった．平

成 12 年 4 月に検診にて再度間質性陰影を指摘され，ま

た労作時呼吸困難（H-J II 度）も出現したため再来院し

た．気管支鏡検査施行されたが診断にいたらず，胸腔鏡

下肺生検（VATS）目的にて平成 12 年 8 月 2 日当科入

院となった．なお，入院までの経過中に薬剤の使用歴は

ない．

入院時現症：身長 168.0 cm，体重 45.3 kg であり，生

来細身で胸郭は扁平．体温 37.2 度，血圧 142�96 mmHg，
脈拍数 94�min．整，呼吸数 28�min，表在リンパ節触知
せず．右中肺野に fine crackle を聴取．皮疹，関節所見，

筋症状，神経症状は認めない．

入院時検査所見（Table 1）：末梢血液検査では白血球

数 10,800�mm3 と上昇していた．血液生化学検査では
CRPは 0.1 mg�dl と正常だが，LDH 534 IU�l，KL-6 1,610
U�ml と上昇を認めた．またACEは 15.6 IU�l と正常範
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Table　1　Laboratory data on admission

Pulmonary functionmg/dl0.89CRE  Hematology

（42.3%）1.54 LFVCmEq/l137Na /mm310,800WBC 

（66.1%）1.54 LFEV1.0mEq/l4.3 K  0.4%Bas.

 74.6%%Dlco mEq/l99 Cl 3.3%Eos.

Arterial blood gas（room air）mg/dl162T-chol74.0%Seg.

7.39pHmg/dl122 TG 17.5%Ly. 

72.0 torrPaO2Serological exam 4.8%Mono.

42.2 torrPaCO2    mm/hr 26ESR/mm3531×104RBC

mEq/l25.0HCO3－mg/dl0.1CRP g/dl13.7Hb

29.0 torrA-aDO2 IU/l15.6ACE 42.0%Ht

UrinalysisU/ml1,610KL-6 /mm327.3×104Plt

（＋）Protein（－）ANABlood chemistry

（－）Glucose＜ 10EUP-ANCAg/dl8.1 TP

（－）Blood ＜ 10EUC-ANCAg/dl4.1 Alb

（－）Anti-Jo-1mg/dl0.8 T-Bil

（－）Anti-SS-A IU/l45 AST

（－）Anti-SS-B IU/l23 ALT

IU/ml17RFIU/l254 ALP

ng/ml3.5SCCIU/l534 LDH

ng/ml4.2CEAIU/l25 γ-GTP
ng/ml6.3NSEIU/l524 ChE

pg/ml＜ 5.0β-D glucanIU/l218 CK

mg/dl12 BUN

囲であった．抗核抗体陰性，P-ANCA C-ANCA陰性（10

未満）Jo-1，SS-A，SS-B はいずれも陰性．喀痰検査は

正常細菌叢であり，鏡検，培養，PCRのいずれにても

抗酸菌は認めなかった．血液ガス所見では，室内気吸入

下で PaO2 が 72 Torr と低下を認めた．

初診時・入院時胸部レントゲン写真（Fig. 1a，b）：

初診時極軽度の間質性陰影を指摘し得るのみであった

が，入院時には両側性に上葉の胸膜近傍に優位な間質性

陰影の増強と容積減少を認め，肺門の挙上が顕著．また

両側気胸を認めている．

胸部CT（Fig. 2a，b）：初診時に比較し，症状増悪時

には上葉を中心に胸膜の肥厚の進行，すりガラス状の肺

野濃度のさらなる上昇を認めた．しかし蜂巣肺は指摘で

きない．両肺に気胸，胸水の貯留を認めた．

入院後経過（Fig. 3）：胸部異常陰影の精査目的にて平

成 12 年 8 月 18 日に VATSを行い，左B 3，B 5 より肺

が採取された．VATS時の胸腔内の観察では，上，中

葉に著しい胸膜の白濁肥厚が認められたが，下葉はほぼ

正常所見であった．生検組織像は，肺胞領域においては

リンパ球に富む細胞性胞隔炎の所見であり時相的には全

体に均一であった（Fig. 4a）．一方胸膜肥厚は著しいが

胸膜下は IPUFで報告されているような帯状のものでは

なく，胸膜下線維化の像が部分的にではあるが認められ，

全体としてNSIP group 2 と考えるべき所見であった

（Fig. 4b）．また肉芽腫の形成は認められない．クレア

チニンクリアランスの低値，尿中 β 2 MG高値が見られ
たため，9月 20 日に腎機能障害の精査目的で腎生検を

施行したところ軽度の間質性腎炎と診断された．以上よ

り上葉優位の特発性間質性肺炎NSIP group 2 と間質性

腎炎に対して 9月 22 日よりメチルプレドニゾロン 1 g�
日を 3日間行い，その後プレドニン 60 mgによる治療

を開始した．右気胸は経過観察にて自然に改善したが，

左気胸は改善を認めなかった．VATS後に胸腔ドレー

ンを挿入していた際に胸腔内陰圧が非常に強かったた

め，脱気のみでは改善が見込めないと考えプレドニンを

漸減してから再度トロッカーを挿入することとした．プ

レドニンによる治療後血液ガス所見，KL-6 などの検査

成績は著明な改善を認めた．プレドニンによる糖尿病の

発症と高度の不眠があった事に加え気胸が改善しないこ

とからプレドニンの減量を行った．明らかな画像上の増

悪を認めないため，プレドニン 20 mgへ減量後 3日目

となる 12 月 25 日に胸膜癒着術を施行．その後左肺に気

胸は再発しなかったが，1月 4日に右肺に気胸の再発を

認めた．気胸は air space が少なく進行も認めなかった

ため，経過観察としたところ，自然に改善を認めた．肺

野の間質性陰影に関しては，胸部CTにて評価したとこ

ろ，肺野のすりガラス状の濃度上昇は改善を認めたが胸

膜の肥厚像は不変であった（Fig. 5）．呼吸困難感は残存

していたが軽減しており，6分間歩行試験にて SpO2 95

以上，安静時の血液ガス所見では，PaO2 91 Torr と明
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らかな改善を認めた．1月 22 日にプレドニゾロン 17.5

mg へ減量後退院となった．間質性腎炎については，さ

らに食事療法にて経過観察を行うこととした．しかし，

その後外来にて経過観察中，再度右気胸が再発し，かつ

経過観察にて増悪を認めたため平成 13 年 2 月 26 日再度

入院し，右胸膜癒着術を施行した．経過は順調であり平

成 13 年 3 月 22 日退院し，外来にてステロイド漸減し経

過観察中である．

考 察

特発性肺線維症とは異なる新たな疾患概念として，

Repo らは pulmonary apical fibrocystic disease を，ま

た網谷らは特発性上葉限局型肺線維症の疾患概念を提唱

している2）3）．網谷らによると特発性上葉限局型肺線維症

は両側上葉を病変の主座とし緩徐に上葉収縮が進行し最

終的には 10 から 20 年の経過で死亡する事が多く，体型

Fig. 1 Chest radiographs obtained at the patient’s first

visit to our hospital（a）and on admission（b）, showing

progressive reduction of lung volume with subpleural

fibrosis mainly in the upper lobes and occurring with

pneumothorax in both lungs.

Fig. 2 Chest CT scans,（a）obtained at the patient’s

first visit to our hospital, and（b）on admission, show-

ing progressive diffuse ground-glass attenuation and

pleural thickness mainly in the upper lobes. No honey-

combing was observed.

Fig. 3 Clinical course.
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は細身で扁平胸郭を有し気腫性�胞の破綻に伴う気胸を
反復することが多いとされている．本症例は，体型的に

も合致しており，両肺上葉の収縮機転が働いており，両

肺門の挙上と横隔膜の引き連れを認めている．初診時か

ら再診時までの詳細な途中経過は不明であり肺機能など

も施行されていないが，レントゲン写真より経時的に胸

膜の肥厚の進行，肺容積の減少の進行が認められる．呼

吸困難感の増悪は肺野濃度の上昇も関与していると思わ

れるが，VATS時の肉眼所見，ドレーン挿入時の陰圧

の強さから，胸膜肥厚に伴う肺容量の減少は非常に高度

であり，これによる影響が大きいと考えられる．CT写

真からは多数の�胞を認めており，両側に気胸を反復，
自然寛解せず胸腔ドレナージを要した．本症例では

VATSによる胸腔内の観察では，上，中葉に著しい胸

膜の白濁肥厚が認められたが，下葉はほぼ正常所見で

あった．特発性上葉限局型肺線維症と考えられる病態の

報告において病理学的には胸膜肥厚と胸膜直下における

帯状の気腔内滲出物の器質化からなる非特異的線維化像

とされており，また一部にはUIP 像の存在が報告され

ている4）5）．本症例ではUIP に合致する所見ではなく，

また病理学的に内部は正常肺ではなかった．肺深部では

正常肺構造が保たれているとする報告とは異なった病像

を認めている．本症例は胸膜直下に線維化を伴うものの

部分的であり肺胞領域では時相的に均一でリンパ球に富

んだ細胞性胞隔炎であるので臨床所見を考え合わせると

IPUFに NSIP group 1 が合併したと考えることもでき

るが，全体として胸膜直下の線維化も含めて間質性肺炎

NSIP group 2 とも考える所見であった．非特異的な線

維化像にいたる前段階を見ている可能性はあるが，IPUF

の定義を限定的に考えると，本症例はNSIP group 2 で

ありかつ上肺野に著明な胸膜肥厚を伴った症例と考えら

れ，網谷らの報告する上葉限局型肺線維症とは全く異

なった病態の可能性を考えたい．上葉優位の線維化病変

を呈する他疾患との鑑別が必要であるが，本症例では抗

酸菌は喀痰，胸水からは認められず，また，病理学的に

も抗酸菌，アスペルギルスの感染病巣を示唆する所見は

認められなかった．強直性脊椎炎は特有の関節症状がな

く，慢性関節リウマチはその臨床症状を認めず，RFも

正常，サルコドーシスはACEが正常であり，好酸球肉

芽腫症同様，組織学的に否定的である．塵肺症も明らか

な吸入歴を認めず否定的である．また，間質性腎炎の合

併に関しても明らかな薬剤の関与なども認めなかった．

本症例は現状では臨床所見，検査所見からは膠原病の存

Fig. 4 VATS lung specimen from the upper lobe show-

ing（a）mild to moderate interstitial inflammatory cell

infiltration, and temporal uniformity of the process

（HE×25）, and（b）partially subpleural fibrosis（HE

×10）（b）.

Fig. 5 Chest CT scan after treatment with predniso-

lone demonstrating general improvement of ground-

glass attenuation, but not of pleural thickening in com-

parison with films made on admission.
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在は否定的である．また間質性腎炎が単なる合併症であ

るのか，肺での病像と関連があるのかは不明であるが，

今後膠原病の発症が診られる可能性も考えられ，経過観

察が必要と考えている．

治療に関して IPUFと考えられる症例に対してまと

まった報告はないが，ステロイドが有効であったもの，

経過観察を行ったもの，ステロイド，免疫抑制剤の併用

も無効であったものなどが報告されている6）～8）．本症例

では明らかな進行を認め，かつ病理所見がNSIP group

2 であったことからステロイド治療の効果が見込めると

考え，ステロイドによる治療を行った．レントゲン写真

上改善を認め，また経時的に追跡できたKL-6，動脈血

酸素濃度は，明らかな改善を認めた．KL-6 は特発性間

質性肺炎において疾患活動性，予後の予測への寄与が報

告されているが9）10），本症例においては治療の効果を反

映して変動した．

現段階では IPUFの基本概念は確立しているものの，

未だ不十分な点も認められ，現在症例の蓄積が進められ

ている．本症例は臨床的，画像的には IPUFに類似の所

見を呈したが病理組織学的にはNSIP に矛盾しない所見

であった．病理所見から考えても既存の特発性間質性肺

炎とも全く異なった概念に含まれる症例である可能性も

あると考えられたため報告した．
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Abstract

A Case of Interstitial Pneumonia in the Upper Lung Field Histologically Diagnosed as
Nonspecific Interstitial Pneumonia Complicated by Bilateral Pneumothorax

Hiroshi Kamoi, Takashi Okamoto, Naruo Yoshimura, Satoshi Shiraishi, Kazuhisa Asai,
Hiroshi Kanazawa, Shinzoh Kudoh, Kazuto Hirata and Junichi Yoshikawa

First Department of Internal Medicine, Osaka City University Medical School,

1―4―3 Asahi-machi Abeno-ku Osaka, 545―8585, Japan

A 55-year-old man was admitted to our hospital because of progressive dyspnea. Chest radiography showed

interstitial shadows in the upper lobe. The pathological diagnosis of lung biopsy specimens obtained from upper

and middle lobes by video-assisted thoracoscopy was non-specific interstitial pneumonia, group 2. Administration

of glucocorticoids improved the symptoms, the chest radiography findings, and the serum KL-6 level. This patient

may belong to the new category of idiopathic interstitial pneumonia, though he exhibited several features of idi-

opathic pulmonary upper lobe fibrosis originally described by Amitani et al.
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