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要旨：desquamative interstitial pneumonia（DIP）は，年余にわたっ
てすりガラス陰影が変化せずに経過する非常にまれな間質性肺炎で
ある．臨床においてはより多くみられる DIP like reaction との鑑別
が重要である．まれなので報告例が少なく，典型例において画像と
病理がうまく対応しない点が今後の課題である．
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はじめに

びまん性肺疾患の多くの部分を占める特発性間質性肺
炎（idiopathic interstitial pneumonias：IIPs）には，現
在においても多くの疾患が未整理のまま残されている．
古くは 1960 年代の後半に Liebow らによってこれら

の原因のよくわからない間質性肺炎群が usual intersti-
tial pneumonia（UIP），desquamative interstitial pneu-
monia（DIP），bronchiolitis obliterans interstitial pneu-
monia（BIP），giant cell interstitial pneumonia（GIP），
lymphocytic interstitial pneumonia（LIP）の 5 型に分
類されたことに始まることはよく知られている1）2）．その
後，半世紀の歴史を経て現在は 2002 年の ATS/ERS の
分類に準拠して，idiopathic pulmonary fibrosis/usual 
interstitial pneumonia（IPF/UIP），nonspecific intersti-
tial pneumonia（NSIP），cryptogenic organizing pneu-
monia（COP），acute interstitial pneumonia（AIP），
desquamative interstitial pneumonia（DIP），respirato-
ry bronchiolitis-associated interstitial lung disease（RB-

ILD）と lymphocytic interstitial pneumonia（LIP）の 7
型にまとめられている3）．画像からみた場合ポイントと
なる所見がいくつかあるが，慢性型の間質性肺炎を診断
するのに重要な所見は，線維化の進行を示す牽引性気管
支拡張と非可逆的な線維化を意味する蜂巣肺で，急性型
の間質性肺炎を考える際には主として斑状の分布を示す，
すりガラス陰影に集約される．これらのキー所見の肺内
分布，線維化の時相，肺の容積減少を総合して各疾患を
鑑別していく4）．このような観点からみた場合，DIP は
非常に特殊な病態であることが理解される．

DIPの画像所見

すりガラス陰影は間質性肺炎の初期所見であり，同時
に可逆的な所見として画像診断でとらえられることが多
かったが，DIPにおいてこのことは全くあてはまらない．
両側下肺野背側優位に容積の減少を伴う間質性肺炎とし
てみられ，高分解能 CT（HRCT）ではすりガラス陰影
が中心の間質性肺炎の代表である5）．しかしながら，た
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図 1　DIP の HRCT像．（A）1987 年の HRCT像．（B）2001 年の HRCT像．すりガラス陰影が両側下肺野背側中心に認
められる．14 年間このすりガラス陰影には大きな変化なく経過した．
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とえばカリニ肺炎や過敏性肺炎，薬剤性肺炎などでよく
みられるこれらのすりガラス陰影は，一般的には動きが
速く，急性増悪などのように急速に進行し，いわゆる急
性呼吸器促迫症候群（ARDS）の状態となり強い呼吸不
全を呈し死に至るか，もしくはメトトレキサート（meth-
otrexate）によってみられる間質性肺炎のように，原因
薬剤を止めることで改善するのが普通である．
DIP のすりガラス陰影は，しかしながら，これらの一
般的な法則によらない．つまり，DIP のすりガラス陰影
は年余にわたって，すりガラス陰影のままである点が他
の間質性肺炎にはない特徴である．天理よろづ相談所病
院の症例は約 15 年の経過を経て他病死に至ったが，そ
の間にわずかながら牽引性気管支拡張と思える所見がみ
られるようになってきたものの，基本的には変化はない
（図1）．
一度の画像所見のみでは診断するのはむずかしい場合

もあるが，臨床では症状が軽い呼吸困難程度で炎症反応
も弱いのにすりガラス主体の画像を見て疑うことになる
が，経過を追うことでその疑いは確診に近づく．臨床，画像，
病理を総合する診断が重要であることを示すよい例である．

DIPの病理像

DIP の病理所見の特徴は，採取された標本内で胸膜側
から肺の内側に至る比較的均一でびまん性の所見，気腔
内にジアスターゼ抵抗性の PAS 陽性顆粒を有する肺胞
マクロファージが広範囲にしかも高度に滲出することと
され，背景には，通常線維性非特異性間質性肺炎（f-NSIP）
を示す，構造改築を伴った線維化をみることもあるとさ
れている1）6）（図 2）．
しかしながら，この病理所見が in vivo でも同様であ

BA

C

図 2　DIP の病理像．（A）VATS 標本のルーペ像［hematoxylin-eosin（H&E）stain］．（B）同標本の弱拡大像（H&E，
×10）．（C）同標本の強拡大像（H&E，×40）．PAS 陽性顆粒を含む肺胞マクロファージが肺胞腔内を広く均一に充満
している．間質に f-NSIP に相当する軽度の線維化が認められる．
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るならHRCT像は COPと同様の濃い浸潤影として表現
されるはずであるが，実際のHRCT像がすりガラス陰
影として認められることとうまく対応していない．この
ことは肺胞蛋白症でも知られた事実であり，in vivo の
画像であるHRCT像と病理所見を対比させるときに常
に念頭に置かなければならないのは，おそらく先の病理
像は常に動的な状態にあるだろうという点である．この
ことは十分な注意が必要であると同時に，画像‒病理対
応をするときには，常に留意するべき重要なポイントで
ある．
一方，DIP の病理像を理解するときに重要なもう一つ
のポイントは，DIP like reaction と呼ばれる非特異的な
所見を呈する疾患が非常に多い点である7）．疾患として
のDIP に対して二次性のDIP もしくはDIP 反応と呼ば
れることもあるが，石綿肺などのじん肺症，薬剤性肺炎
や多くの炎症や腫瘍の辺縁部でもよくみられることがあ
るので，正しく診断するためには臨床，画像，病理と総
合して考えることが重要である．
最後にDIP の頻度について触れるが，DIP は非常に

まれな疾患である．天理よろづ相談所病院の過去間質性
肺炎の開胸肺生検例（胸腔鏡下を含む）として登録され
ている 208 例のうち，DIP と確定診断されているのは図
1，2 に示した 1例のみである．したがって，間質性肺
炎をみた場合には当初からDIP を疑うことはない．DIP
は，経過で消失もしくは動きのない間質性肺炎をみた場
合に考える疾患である．

ま と め

DIP は非常にまれな間質性肺炎で，すりガラス陰影が

年余にわたり変化しない特殊な画像を呈する．ただし，
まれではあるが典型的な病理像からは画像を理解するの
はむずかしく，画像‒病理対応を考えるうえでも興味深
い疾患である．
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Abstract

High-resolution CT and pathological findings of desquamative interstitial pneumonia
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Desquamative interstitial pneumonia （DIP） is a very rare disease of interstitial pneumonia. High-resolution CT 
（HRCT） features are characterized as having a ground-glass appearance persisting for a long time. Idiopathic DIP should 
be differentiated from DIP-like reaction. The pathological and HRCT correlation should be investigated in the future.
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