
Fig. 1 Chest radiograph on first admission showing a 

large mass in the left middle lung field. Transthoracic 

aspiration biopsy from the mass lesion yielded nocar-

dial growth.

●症 例

要旨：ノカルジア症治療中の女性に，胸部CTでのみ認識できる淡い限局性スリガラス陰影が右上肺野に認
められ，徐々に増強してきた．気管支肺胞洗浄を実施したところ，米のとぎ汁様外観，PAS陽性物質，サー
ファクタント増加，抗GM-CSF抗体が確認され肺胞蛋白症と判明した．限局性陰影を示す早期の肺胞蛋白
症においても，詳細にCT所見を観察すれば crazy-paving や小葉性分布などの所見を呈することを確認し
た．早期のために見逃されている肺胞蛋白症の存在が予想され注意を要する．
キーワード：肺胞蛋白症，CT所見，crazy-paving 所見，ノカルジア症

Pulmonary alveolar proteinosis，CT findings，Crazy-paving appearance，Nocardiosis

緒 言

著者らは，自己免疫性溶血性貧血に対してプレドニゾ
ロン投与中に発症した肺・脳ノカルジア症を本誌に既報
した１）．その後の治療経過追跡において，当初は把握で
きなかった限局性の早期肺胞蛋白症の合併を確認したの
で追加報告する．早期肺胞蛋白症の画像所見についての
確立した知見は乏しいため，早期診断の一助としての経
過と所見を呈示する．

症 例

症例：55 歳，女性．
主訴：右上肺野異常陰影．
既往歴：糖尿病（－），肝疾患（－），喫煙歴（－）．
臨床経過：既報の経過を概説する１）．51 歳時，自己免

疫性溶血性貧血に対しプレドニゾロン 10mg隔日を維持
量とし服用中であった．52 歳時，左前胸部痛，発熱の
ため入院となった．胸部正面X線（Fig. 1）では，左中
肺野に約 6cm大の腫瘤影を認め，超音波ガイド下経皮
針生検を用いた病理組織学所見ならびに生検培養結果よ
り肺ノカルジア症と診断した１）．治療中に頭痛，嘔吐が
出現し頭部MRI で多発性ノカルジア脳膿瘍が発見され
たが，抗菌薬治療により病変は改善し，計 18 カ月間の
経口投与を継続した．その後もプレドニゾロン投与継続
中だが，肺病変，脳病変ともに再燃を生じていない 1）．
以下，今回の経過を記載する．

肺ノカルジア症のため撮影した 52 歳時の初回CT（1
cmスライス厚）を示す（Fig. 2）．右肺尖の側胸壁直下
に，内部に血管を透見できる淡い不整型の限局性濃度上
昇域が存在する．濃度上昇領域はこのスライス 1枚のみ
に存在し，左中肺野のノカルジア症以外にはレトロスペ
クティブに読影しても他の肺野に異常所見は確認できな
かった．この時点では，陰影の存在は認識したものの質
的診断はなしえず，また，ノカルジア症が重篤であった
ために積極的検討は行わなかった．
この 3カ月後，ノカルジア症の治療評価を兼ね，胸部

HRCT（2mmスライス厚）を撮影した（Fig. 3）．この
時点でも限局性スリガラス陰影は右肺尖領域にのみ存在
し，他肺野にはノカルジア感染後瘢痕を見るだけであっ
た．Fig. 2 では不明だったが，Fig. 3 では当初指摘した

ノカルジア感染が発見契機となり，早期の画像所見を観察しえた肺胞蛋白症
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Fig. 2 Chest CT (1cm collimation) on first admission 

showed a localized ground glass area in the right up-

per lung (arrow). The ground glass lesion was limited 

to this slice level.

Fig. 3 Chest CT (2mm collimation) performed 3 

months after admission. HRCT detected 3 foci of local-

ized ground glass opacity (arrow, black asterisk and 

white asterisk). The lesion shown by an arrow re-

vealed a crazy-paving appearance and unaffected sec-

ondary lobule.

Fig. 4 Chest CT (2mm collimation) obtained 2 years af-

ter admission. This slice level is the same as that of 

figure 3. The ground glass opacities were apparently 

enlarged. Crazy-paving appearance and geographic 

distribution also presented.

陰影に加え，さらに腹側の胸壁直下および縦隔側の，計
3カ所に微細スリガラス陰影が同定された．この時点で，
3カ月間持続する陰影であることから鑑別診断を検討し
たが，疑診を特定できず引き続きCT経過観察とした．
しかしレトロスペクティブに評価すると，最大病変は内
部に血管影を透見する crazy-paving appearance と，陰
影の末梢側には小葉間隔壁により平滑な辺縁を示す健常
小葉が隣接する geographic distribution を呈しており，
肺胞蛋白症を疑える所見であった２）～４）．

Fig. 4 はノカルジア発症から 2年後，Fig. 3 から 1年
9カ月後の 54 歳時である（Fig. 4）．3カ所の陰影は明ら
かに拡大し，濃淡が混在し部分的には内部血管影が認識
可能である．腹側陰影の後方辺縁が小葉間隔壁により明
確に境界されている．しかしやはり陰影の存在は右肺尖
にとどまり，他肺野にはノカルジア感染瘢痕のみであっ
た（Fig. 5）．自覚症状は有さないものの陰影は悪化する
ため，気管支肺胞洗浄（BAL）と経気管支肺生検（TBLB）
を試みた．なおBALは右 B3a にて，TBLBは右 B1と B2

にて実施した．
BAL液は白濁した米のとぎ汁様外観を示し，細胞診

にて PAS陽性物質が確認された．洗浄液解析では，細
胞数 0.8×105�ml ，細胞分画ではマクロファージ 79％，
リンパ球 20％，好中球 1％，リンパ球CD4�8 比は 1.35
だった．洗浄液中の SP-A 12,700ng�ml（血清中 32.1ng�
ml ），SP-D 3,660ng�ml（血清中 17.2ng�ml ），KL-6 3,280
U�ml （血清中 271U�ml ）といずれも高値を示した．さ
らにBAL液中の抗GM-CSF 抗体は 2.007µg�ml であっ
た（新潟大学生命科学センター医療センターにて測定）．
TBLBでは十分な標本採取がなしえなかったが，BAL
液において 1）米のとぎ汁様外観，2）PAS陽性で顆粒
状無構造物質の存在，3）サーファクタント高値５），4）抗
GM-CSF 抗体の検出６），などにより肺胞蛋白症と診断し
た７）．
自己免疫性溶血性貧血に対する PSL少量投与は継続

しつつ，肺胞蛋白症は経過追跡中だが，陰影は徐々に濃
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Fig. 5 Chest CT (1cm collimation) obtained at the same time as figure 4 (2 years after admission). There 

was the post-infectious sequela in the left lingular segment (C), however, ground glass opacity could not 

be detected in any other slices.

度を増しノカルジア発病 3年後の現在，単純写真では右
上葉浸潤影が認識でき，またCTでは右下葉にもスリガ
ラス陰影が形成されてきた．今後，さらに陰影拡大を来
せば気管支鏡的肺洗浄療法８）を導入予定である．

考 察

肺胞蛋白症のCT所見については多くの報告があり，
crazy-paving appearance が最も知られた所見であるが，
これまで本症例のようなごく早期の画像所見については
検討できていない２）～４）．著者らは比較的多くの自験例を
有し，本疾患では下葉での肺門優位分布や背側胸膜直下
に peripheral clear zone を形成することを報告した９）．
しかし，肺胞蛋白症 9例の経験を有するにもかかわらず，
Fig. 2，Fig. 3 の時点では肺胞蛋白症を診断できなかっ
た．本疾患はびまん性陰影との思いこみがあったこと，
右上葉のみに限局した軽微な陰影であったこと，早期の
肺胞蛋白症がどのような所見を呈するのかについての見
解が確立していないこと，などが診断に至れなかった反
省点として挙げられる．レトロスペクティブにFig. 3 を
見れば，crazy-paving appearance や小葉単位の分布な
どの特徴を指摘可能である．しかしこれらの所見が肺胞
蛋白症特異的でないことも事実で，特発性器質化肺炎や
野口A・B型の粘液非分泌型細気管支肺胞上皮癌さらに
ニューモシスチスカリニでも crazy-paving appearance
が出現する４）．著者らは当初，異型腺腫様過形成（AAH）

とニューモシスチス肺炎を想定していた．
これまで本例のごとく早期かつ限局病変の報告は見あ

たらないため，陰影がごく一部にしか存在しない場合に
肺胞蛋白症を鑑別疾患に挙げることは困難であろう．比
較的早期の症例を乾らが報告している１０）．本例ほどの限
局性ではなく両側散在性ではあるが，胸壁側優位の病変
分布が呈示されている．本症例も胸壁直下に分布しやす
いパターンは乾らの症例と類似し，この胸壁側優位の分
布パターンは著者らの解析では上葉，特に腹側において
認められる肺胞蛋白症の一所見である９）．
3 年間の経過でも陰影はいまだ散在性で，胸部単純X

線だけでは見逃されそうな程度である．ノカルジア感染
がなければ慎重な経過追跡には至らず，今もって診断し
えなかったかもしれない．肺胞蛋白症とノカルジア感染
の合併は，Rosen の報告時点から指摘され１１）１２），1989 年
に 22 例がまとめられているが１３），本邦ではノカルジア
感染合併の報告は少数である１４）１５）．本症例ではプレドニ
ゾロン使用中という背景もあり，ノカルジア感染におけ
る肺胞蛋白症の関与の程度は不明だが，感染促進因子と
して働いた可能性も推測される．
本症例では，肺胞蛋白症では限局病変の時期があるこ

と，早期から肺胞蛋白症に矛盾しないCT所見を呈する
こと，が経験でき今後の早期診断に寄与しえる知見と考
え報告した．
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Abstract

Radiological findings in initial pulmonary alveolar proteinosis detected
in the post-treatment course of nocardiosis

Chikatoshi Sugimoto１）, Hideo Kobayashi１）, Soichiro Kanoh１）,
Kazuo Motoyoshi１）and Shinsuke Aida２）
1）Third Department of Internal Medicine and

2）Department of Surgical Pathology, National Defense Medical College

Chest CT detected a small localized ground glass opacity in the right upper lung in a 52-year-old woman be-
ing treated for nocardiosis. A PAS-stain positive material and elevated surfactant level were confirmed in bron-
choalveolar lavage fluid, then a diagnosis of pulmonary alveolar proteinosis was established. In early pulmonary al-
veolar proteinosis with focal opacity, HRCT can demonstrate the substantial findings of alveolar proteinosis such
as a crazy-paving appearance or geographic distribution. We should note that alveolar proteinosis in the early
stage is easily overlooked and, in addition, nocardiosis might overlap with alveolar proteinosis.

741早期肺胞蛋白症の画像所見


