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●症 例

要旨：患者は 44歳女性．気管支喘息治療薬に抵抗性の咳嗽・喘鳴を主訴に当科受診．声門直下の狭窄のた
め気管支鏡は施行不能であったが，three dimensional computed tomography による virtual bronchoscopy
にて気道声門直下の気管から両側主気管支にかけて連続性に全周性の壁肥厚と，気道の狭窄を認めた．ガリ
ウム―67 シンチグラフィでは，同部に集積を認め，胸骨や肋軟骨部，両手指に圧痛があり，感音性難聴を認
めること，さらに抗 II 型コラーゲン抗体が陽性であり，再発性多発軟骨炎と診断した．プレドニゾロンに
より治療を行い，抗 II 型コラーゲン抗体価が低下，気道壁の肥厚や粘膜腫脹は改善し，ガリウム―67 シンチ
グラフィでも取り込みが消失した．気道狭窄により気管支鏡を施行できなかったが，virtual bronchoscopy
にて気道評価が可能であった症例であり，考察を加えて報告する．
キーワード：再発性多発軟骨炎，バーチャルブロンコスコピー，抗 II 型コラーゲン抗体

Relapsing polychondritis，Virtual bronchoscopy，Anti-type II collagen antibody

緒 言

再発性多発軟骨炎は，軟骨成分に対する自己抗体によ
り，全身の軟骨組織に繰り返し炎症を起こす，比較的ま
れな自己免疫性疾患である．気管軟骨・気管支軟骨も傷
害されるため，気道の評価が必要となる．このたび，気
道狭窄により気管支鏡を施行できなかったが，三次元再
構成コンピューター断層撮影（three dimensional com-
puted tomography : 3D-CT）による virtual broncho-
scopy にて気道評価が可能であった 1例を経験したの
で，考察を加えて報告する．

症 例

症例：44 歳，女性．
主訴：呼吸困難，咳嗽，嗄声，難聴．
既往歴：高脂血症．
生活歴：喫煙なし．機会飲酒あり．
現病歴：受診 2カ月ほど前より微熱，咽頭痛，頸部圧

迫感が出現し近医受診．咳嗽，喘鳴があり，気管支喘息
として吸入ステロイド治療を行ったが，症状は徐々に増
悪，5月上旬精査加療目的に当院紹介となった．胸部CT
で，声門直下の気管から両側主気管支にかけて連続性に
全周性の壁肥厚があり，確定診断および治療目的に 5月

下旬当科入院となった．
入院時現症：身長 156.3cm．体重 50.0kg．体温 36.4℃．

血圧 120�76mmHg．脈拍 79�分（整）．眼瞼結膜貧血な
し，眼球結膜黄染なし．表在リンパ節触知せず．嗄声あ
り．軟骨腫脹なし，耳介腫脹なし．胸部聴診では上肺野
で吸気，呼気相ともに stridor を聴取し，呼気延長は認
めなかった．心雑音なし．胸骨付近，および両側肋軟骨
部に一致した圧痛あり．腹部は平坦かつ軟．肝臓脾臓触
知せず．浮腫なし．両手指DIP 関節痛あり．
入院時検査成績（Table 1）：生化学検査では異常を認

めず．血清検査ではCRP 8.5mg�dl，IgG 2,001mg�dl と
上昇していた．赤沈の上昇あり．PR3-ANCA，MPO-
ANCAは陰性．抗核抗体などの自己抗体は陰性．抗 II
型コラーゲン抗体は後日陽性と判明した．
心電図：心拍 79�分 正常洞調律．ST-T変化なし．
胸部単純X線写真：明らかな異常なし．
心臓超音波検査：異常なし．
ガリウム―67 シンチグラフィ：気管から両側主気管支

にかけて，著明に集積していたが，耳介，鼻，肋軟骨等
には集積像を認めなかった．
呼吸機能検査では，VC 2.20L（％VC＝81.2％），FEV

1.58L（％FEV＝69.0％），PEF 2.38L�s（％PEF＝35.5％）
であった．
臨床経過：気管や主気管支などの中枢気道に病変を認

めることから，再発性多発軟骨炎，サルコイドーシス，
アミロイドーシス，ウェゲナー肉芽腫症などが鑑別に挙
げられた１）．

Virtual bronchoscopy で観察評価し得た再発性多発軟骨炎の 1例
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Table 1 The laboratory data on admission

SerologyBiochemistryHematology
mg/dl8.5CRPg/dl7.0TP/μl6.9×103WBC
mg/dl2,001IgGg/dl2.7Alb%65.9Neu
mg/dl276IgAg/dl2.7T-Bil%5.0Eos
mg/dl143IgMIU/l240ALP%0.8Bas

80×ANAIU/l234CHE%11.1Mon
IU/ml＜10RFIU/l14AST%17.1Lym

40×＞RAPAIU/l25ALTg/dl9.6Hb
IU/ml2≧Anti-DNA Abmg/dl11.6BUN%29.8Ht
EU10＞PR3-ANCAmg/dl0.5Cr/μl340×104RBC
EU10＞MPO-ANCAmmol/l141Na/μl48.2×104Plt

mmol/l3.8Kmm/hr135ESR
EU/ml113Anti-type I I collagen Abmmol/l105Cl

Fig. 1 Sagittal view of the CT showed constriction in 
the trachea and bronchi (arrow head) .

このうち，特徴的な両側肺門リンパ節腫脹や明らかな
肺野病変を認めず，また血痰症状なく，さらに膿性鼻漏
などの上気道症状や腎症状もなく，血清ANCAも陰性
であるなど，サルコイドーシス，アミロイドーシス，ウェ
ゲナー肉芽腫症を示唆する所見を認めず，再発性多発軟
骨炎が疑われた．
気管および気管支の病変の分布を評価する為に気管支

鏡検査を試みたが，声門直下の狭窄が著明であった為施
行できなかった．そこで，three dimensional computed
tomography を撮影し（Aguilion16，東芝メディカルシ
ステムズ），3次元再構成画像を作成した（ZIO M900，
アミン株式会社）．
矢状断のCTでは声門直下と気管下部とに著明な狭窄

を認め，気管周囲の軟部組織の肥厚が著明であった（Fig.
1）．3次元再構成像では，気管下部から両側の主気管支

にかけて全周性に連続性の粘膜腫脹と内腔狭窄を認めた
（Fig. 2）．
気管・気管支の病変部の病理検体が得られなかった

為，耳介軟骨の生検を施行した．耳介軟骨の病理所見で
は，軟骨自体には変性所見を認めなかったが，軟骨と結
合織境界部に軽度の線維増生を認め，小血管周囲にはリ
ンパ球の浸潤を認めた．軟骨組織には萎縮，変性を認め
なかった．非特異的な chondritis の所見と考えられた．
このほか，標準純音聴力検査で感音性難聴を認め，蝸牛
障害が疑われた．
以上のように，多発関節炎（両側胸部肋軟骨部に一致

した圧痛あり，両手指DIP 関節痛あり），気道軟骨炎，
感音性難聴を認め，Damiani の診断基準の臨床症状 3項
目を満たし，かつ，抗 II 型コラーゲン抗体が（＞113EU�
ml）と高値であったため，再発性多発軟骨炎と診断し
た．
再発性多発軟骨炎に対して，第 14 病日よりプレドニ

ゾロン（prednisolone）40mg�day を投与開始した．ス
テロイド治療開始翌日より，前胸部痛と関節痛は消失し
た．標準純音聴力検査でも平均聴力レベルが，右 26.3dB
左 25.0dB であったのが，右 13.8dB 左 12.5dB まで改善
しており，感音性難聴も改善していることが確認された．
また，嗄声症状も軽減，炎症反応についてもCRP，赤
沈共に改善した．
プレドニゾロン減量目的に，メトトレキサート

（methotrexate ; MTX）4mg�週を開始し，第 49 病日よ
りプレドニゾロン 35mg�day に減量した５）．メトトレキ
サート開始後，軽度の全身倦怠感が出現したが，自制範
囲内であったため，第 68 病日に退院・外来管理となっ
た．
退院 2カ月後に再度CTを施行したが，以前のCTで
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Fig. 2 On admission, gallium-67 scintigraphy showed the uptake in the trachea and bronchi (A) . The tra-
cheal lesion was confirmed by ordinary CT (B) and the subglottic view by virtual bronchoscopy (C) as 
well as the bronchial lesion by ordinary CT (D) and the subglottic view by virtual bronchoscopy (E) .

見られていた喉頭から，気管，気管支にかけてのびまん
性の壁肥厚は改善され，気管内腔の狭窄も改善されてい
た（Fig. 3）．CT画像の 3次元再構成像である virtual
bronchoscopy による気道狭窄の評価でも，気管の中部
から下部にかけても粘膜腫脹による狭窄所見は軽快傾向
がみられ，さらに気管下部から主気管支にかけて粘膜腫
脹による雛壁も治療により消失していた．ガリウム―67
シンチグラフィでも気管から気管支にかけての取り込み
が減少していた．また，抗 II 型コラーゲン抗体も 29.9
EU�ml と改善を認めた．しかし，気管気管支軟骨影は
消失したままであり，著明な狭窄の改善も認めなかった．
フローボリューム曲線も治療前と著変なかった．炎症は
改善されたが，気管軟骨の破壊は回復していない可能性
が考えられた．

考 察

再発性多発軟骨炎は Jacksh-Wartenhorst２）により 1923
年に「polychondropathia」として初めて報告された．
その後，McAdamら３）が 1976 年に臨床症状と病理組織
による診断基準を報告し，①両側耳介軟骨炎，②非びら
ん性炎症性多発軟骨炎，③鼻軟骨炎，④眼症状，⑤気道
軟骨炎，⑥前庭蝸牛症状，のうち 3項目以上と組織学的

所見を満たせば診断できるとした．
1979 年 に Damiani４）は 診 断 基 準 を 発 展 さ せ，①

McAdamの 6症状のうち 3項目以上，②McAdamの 6
症状のうち 1項目以上と組織診断，③解剖学的に異なる
2つ以上の部位の症状がステロイドまたは dapson に反
応する場合，のいずれかを満たせば診断できるとして，
より早期の診断を可能にした．
Trenthamら５）は，発症から診断までに平均 2.9 年程度

要しており，患者の 3分の 1は診断までに 5人以上の医
師の診察が必要であったと報告している．早期には症状
がそろわず，基準を満たさないことが多いためと考えら
れる．本例の経過は，気道軟骨炎と蝸牛機能障害と考え
られる症状が出現して以来，診断までに約 2カ月間を要
した．さらに，診断までに 3人の医師を受診した後に当
科を受診し，抗 II 型コラーゲン抗体が陽性であり，多
発関節炎，気道軟骨炎，感音性難聴を認めたことから，
Damiani の診断基準より，再発性多発軟骨炎と診断した．
しかし，気管軟骨生検は施行できず，耳介軟骨の生検で
は所見が得られなかったため，McAdamの診断基準は
満たさなかった．本患者は比較的早期に診断されたため，
McAdamの基準を満たす典型的な病理像が得られな
かった可能性が考えられた．本症例では，病変が気道に



再発性多発軟骨炎とバーチャルブロンコスコピー 89

Fig. 3 After treatment with oral steroids, gallium-67 scintigraphy showed improvement in uptake in the 
trachea and bronchi (A) . This improvement was confirmed by ordinary CT (B) and the subglottic view 
by virtual bronchoscopy (C) at the level of trachea as well as by ordinary CT (D) and the subglottic view 
by virtual bronchoscopy (E) at the level of bronchi.

限局し，気道狭窄症状が強く気管軟骨の病理組織採取が
困難であったが，Damiani の診断基準により早期の診断，
治療開始が可能であったと考えられた．
再発性多発軟骨炎は，軟骨の炎症と変性により，多彩

な臨床症状を示す全身性疾患である．上記の病変以外で
も，軟骨と抗原性が共通であるプロテオグリカンを豊富
に含む血管，心臓，腎臓などにも病変を起こすことがあ
る６）．発生機序は不明であるが，軟骨に対する抗体が産
生される自己免疫性疾患である可能性が考えられてい
る７）．本例では，抗 II 型コラーゲン抗体が陽性であり，
早期診断のためには，このような病態に基づいた抗体測
定も有用と考えられた７）．
治療によりCRPは 12.6mg�dl から 0.1mg�dl と改善，

抗 II 型コラーゲン抗体も 113EU�ml から 29.9EU�ml
（positive＞25EU�ml）まで著明に改善しており，今後
活動性の評価に利用できる可能性が考えられた．
本症例では中枢気道の狭窄が著明で気管支鏡検査が施

行できなかったため，CT画像の 3次元再構成像である
virtual bronchoscopy により気道狭窄の評価を行った．
本症例の治療前では，声門下から気管にかけての粘膜

腫脹による著明な気道狭窄がみられた．プレドニゾロン

投与により，気管の中部から下部にかけても粘膜腫脹に
よる狭窄所見は軽快傾向がみられ，さらに気管下部から
主気管支にかけて粘膜腫脹による雛壁も治療により消失
していた．しかし，正常者にみられるような気管軟骨の
輪郭は不鮮明のままであった．気管軟骨の破壊は回復し
ていない可能性が考えられた．フローボリューム曲線も
治療前と著変なかった．
ガリウム―67 シンチグラフィでも気管から気管支にか

けての取り込みが減少し，炎症は著明に改善したと考え
られた．声門直下の気管では，virtual bronchoscopy の
所見の改善とガリウム―67 シンチグラフィでの改善は一
致しており，炎症自体は治療にてコントロールされたと
考えられた．
ステロイドや免疫抑制剤薬を投与しても，病態の進行

や治療に抵抗することも少なくない．1986 年の報告で
は 5年生存率が 74％，10 年生存率は 55％と報告されて
いる８）．また治療経過中 8年で生存率 94％との報告もあ
る９）．
治療経過中に再発した際には，気道狭窄に対して気道

ステント留置の考慮１０），あるいはTNFαや IL-1 受容体，
CD20 に対する分子標的薬などが有効であるとの報告も
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あり１１）１２），今後の症例の集積が期待される．
従来からある気管支鏡は直接病変を確認することがで

き，気道病変の評価に第一選択と考えられる．しかしな
がら，気道狭窄が著明な症例の場合，気管支鏡で内腔観
察後，刺激により粘膜の浮腫を増強して窒息になる危険
があり，安全に施行することは困難である１３）．このよう
な場合に，three dimensional computed tomography を
用いた virtual bronchoscopy も有用と考えられ，すでに
気道狭窄に virtual bronchoscopy を適用している他の例
として，ウェゲナー肉芽腫症１４），気管気管支骨新生症，
アミロイドーシス，気管乳頭腫，鼻硬化症，サルコイドー
シス，肺結核１５），肺移植後１６），長期の気管内挿管後１７）な
どが報告されている．
3次元再構成CT（3D-CT）による virtual broncho-

scopy は，侵襲を与えず中枢気道の狭窄の位置や長さだ
けではなく，気管軟骨を含めた内腔所見を安全に評価す
ることが出来る利点がある１３）１７）．
本症例の経験により，再発性多発軟骨炎の診断・治療

において，virtual bronchoscopy は細かな粘膜所見を確
認することは難しいが１１），中枢気道の内腔評価ができる
可能性があることが示された．そして，Damiani の診断
基準に virtual bronchoscopy を応用すると，迅速に診断
できる可能性があることが示された．
謝辞：3D-CT撮影にご協力頂いた杏林大学医学部放射線
科の本谷啓太，似鳥俊明，耳介軟骨生検にご協力頂いた同耳
鼻咽喉科の小柏靖直，甲能直幸，病理学検討を担当して頂い
た，同病理学教室の大倉康男，藤岡保範の各先生に深謝致し
ます．
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Abstract

Assessment of airway lesions using “virtual bronchoscopy” in a patient
with relapsing polychondritis

Tetsuo Yasutake, Keitaro Nakamoto, Atsuko Ohta,
Tomoko Arai, Hiroo Wada and Hajime Goto

Department of Respiratory Medicine, Kyorin University School of Medicine

A 44-year-old woman was referred to our department complaining of a persistent cough and dyspnea which
were resistant to inhaled corticosteroids or a bronchodilator. In addition, she suffered tenderness on the sternum,
costicartilage, and bilateral fingers of both hands as well as sensorineural deafness. Virtual bronchoscopy images,
re-constituted from three dimensional computed tomography, revealed the thickness of the pan-tracheal wall
ranging from the vocal cord towards the bilateral bronchi. These lesions showed an increased uptake in gallium-
67 scintigraphy. Enhanced levels of an anti-type II collagen antibody were detected. These findings and symp-
toms satisfied Damiani’s criteria of diagnosis and thus relapsing polychondritis was diagnosed. Treatment with
oral prednisolone (40mg�day) was started. Her cough improved immediately, and two months later virtual bron-
choscopy showed improvement in the tracheal wall thickness. The level of the anti-type II collagen antibody was
also attenuated, along with a decreased uptake of gallium-67 scintigraphy. However, the virtual bronchoscopy
demonstrated that the cartilage ring surrounding the trachea and bronchi remained absent, suggesting the carti-
lage was already destroyed. Our case demonstrated that virtual bronchoscopy plays a key role in the assessment
of airway lesions in relapsing polychondritis.


