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ljrfi動静脈壕は,先天的な申肺葉形成不全 によ

っておこる肺動脈 ･静脈問 に形 成 された 短 絡

で,単発性 または多発性 に生 じ, 時に全身の末

梢細血門拡張の著明な Rendu-Osler-Weber病

の肺における部分症 として もみ られ る｡本庄は

形態的な差異か ら,Cavernoushemangioma,

Arterio-venousang10matOSIS,Cavernousva-

scularlesion,Arterio-venousaneurysma or

varix,Congenitalpu一monarytelangle｡taSla,

Pulmonaryarterio-venousfistula等 の 種 々な

名称で呼ばれてきた 1)｡ 現在では,肺動脈 ･瀞

脈間の短絡の形成が本症の病態生理学的な基本

を なす とい う理 由で, 一 般 に Pulmonary

arterio-venous石stulaと呼ぶのが妥当であると

されている｡

本症については,1897年,Churtonが12才̀の

男子の剖検例において発見 したとの報 告 2)が最

初の もので,SmithandHorton3) が, 1939年

本症 を 隼前にはじめて臨床的 に診 断 しえてい

る｡ 1942年には,Hepburn and Daupllinee4)

が,右肺全摘除術によりその臨昧症状の改善を

えたことか ら,外科的治療が最良の方法である

ことを記載 した｡ その後, 欧 米 においては,

1959年に,L H.llosher5)が350例を某計 して

おり,叉1962年には,Moyerら6)が220例を鵠

許 しており現在までに,本症の幸腔 津山ま数百例

に達 している｡

しか しなが ら,我国においては,未だ比較的

稀な疾患と考えられており,1955年oj和El]7)に

よる最初 の 報告以後,1967年 に 吉村 ら1)は 25

例,1971年に渡辺 ら8)は52例を集計 しているに

すぎない｡

最近我 々も,胸部平面レ線上,右上肺野に帖

JrlL符系の異常を示唆す るが如 き,陰影を認め,

肺 動脈造影 において術前に診断を下しえた肺動

静脈壕の 1例を経験 したので,本邦症例の集計

を行なうと共に若干の文献的考察を加えて報告

す る｡

<症例 > K.Y.,35才,男子,建築技価｡

主訴:右 目用野の異常陰影

家族歴 :患者 の 第 1了･が嘱息｡ 叔父 が 怖結

核｡(患者が怖結核 に罷患 したといわれた 時期

に 同居 していた｡) その他特記すべきものはな

い｡
既往歴 :15才C/jH.Tj;,ツ反応が陽転 したが,当

時右肺野 に 浸潤 ありといわれ, 4ケ月間 休学

し,SM･PAS･INH の治療をうけている｡

現病歴 :隼来,他人より爪の色が悪いと言わ

れていたが,特記すべ き日夏症状 もな く,結核

治療後の 5年間は,胸部 レ線像による異常陰影

は指摘 されなかった｡昭和47隼の春の会社の健

康診断で右仲野に異常陰影があると指摘 され,

8月未,某医にて肺結核の診断を受け,入院を

推められ本院外来を受診 した｡
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現症 :体格中等度, 栄養良｡ 顔貌 に異常な

く,口唇 にチアノーゼは認めない｡眼球結膜に

異常な し｡｢1脆 ･咽頭 に血管拡張を認 めず｡寧日

部 リンパ節 ･甲状腺 は 触知 しえず｡ 脈拍 は84

で,緊張良好,不整な し｡呼吸正常｡血圧100/

75 (右上肢)｡心濁音界 ･心音 に異常な し｡ 全

肺野 に血管性雑音や ラ音は認めない｡腹部 は平

坦かつ軟で,肝臓,腎臓,牌臓は触知 しえず｡

四肢の知覚,運動に異常は認められない｡腺反

射正常,異常反射な し｡四肢の爪がチアノーゼ

ぎみで,太鼓槙指を呈 してお り, これは下肢に

おいて著明であった｡

検査所見 :末梢血液検査成績は,表 1に示 し
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た如 く,術前 における赤血球増多は著明ではな

い｡血清電解質,肝機能検査に異常所見な く,

肺機能検査 も正常範囲である｡心電図にも異常

所見は認められない｡

表 1 一 般 検 血

術前(30/9) 術後(9/ll)

赤 血 球 523万 498万

IJt, 16.4g/dl_ 15.0g/d1

102.5% 94%

Ht 50.5% 43.5%

血 小 板 20.8万 19.0万

白 血 球 7300 8500

表 2 ガ ス 分 析 及 び 短 絡 量 計 算

棉

FAO PA@ FA@

Pao2mmHg･ 74.8 42.2 161

Sao20/0 94.8 77.2 98.6

Pac()2 32.1 42.0 40.7

p11 7.410 7.387 7.406

前

芸

--
･
7

49
･
｡

･
7

術 後

FA④ PA① FA④ PA②

84.6 43.4 558 50.6

96.0 78.7 100 83.9

39.1 47.1 47.2 53.0

7.423 7.396 7.406 7.377

Fa: 股動脈より採血 PA: 肺動脈より採血

ti)-空気を呼吸時 ②.･･麻酔器により 51/分の 02吸入後

短絡量計算 Fickの原理利用 (TheLungbyComroe参照)

cc′02: COnCentrationof02inendcapillaryblood･
Cao2: COnCentrationof02inarterialblood.

Cvo2: concentrationof02inmixedvenousI)loo°.

Qs: qualityofshunt･ Qt: pulmonarytota】now

等 ニ 篭 三EE:≡ -shuntrati0 ---･･-①

a,Theamountofdissolved02isdirectlyproIJOtionaltothepartialpressure.

0,003ml(02)/100ml(b】ood)/mmHg(PO営)

1,, OnegramofHbiscapableofcombiningchcmicallvwith1.34mlof02

上記表より

Pao2-Pc102-762mmHg-47mmHg-41rnmHg-674mmflg

(Pc′02: Capillary02pressure.)

('C,02: 674mmHgにて 100% の Hbが酸化されたとする｡
Ce･02-1.34×16.4×1.0十0.003>/64

Cao2: 161mmHg(02分圧)
Cao2-1.34×16.4×0.986+0.003〉/161

(､vo･2: 混合静脈血の 02分圧は 54mmHg,又 Sa02は 860,ム｡
Cvo2-1.34×16.4×0.861-0.003×54

これらをCf)式に代入 して計算すると,

shuntratio-% t---0･31 (310,.)

同様術後の結果は,0.07(7%)の短絡率となる｡
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胸部平面像では,右肺野背部第 6肋骨か ら第

6肋間にかけて, 大 きさ 5×3cm の境界比較

的鮮明な卵形の陰影があり,肺門部と索状の陰

影で連結 している｡Valsalva手技及び,Mtiller

手技でその陰影の大 きさに変化は認められなか

った｡ 断層像では,西部より 6-7cm Oj部位

に主たる陰影 が 存在 し,8-10cm のところで

伸門部 と連結す る索状影がみ られ る. こC/)索伏

影はlJrfj一動脈の分枝 と考え られたojで,腫血胃造

影を外来にて施行 した｡ その結果, 怖動脈 -･

短絡部 - 帖静脈 - と造影剤 が 流入す る0)がみ

られ,異常陰影が肺動静脈壕によるもo)である

ことを確認 した｡(図1,2)

なお,気J'ltL';i支造影では,気J/I"I;:･支uj圧迫,lr'-.ぴに

狭窄その他異常所見は認め られなかった｡

短絡量の測定は Fickの原理を利用 し,l上 メ

ーターを用い血液ガス分析を行 った｡その成績

によると,表 2に示す如 く,動静 脈混合は31%

であった｡

手術時所見 :右第 4肋間 で 開 胸 す ると, S2

と S3の区域問に相当す る部分 に, 小豆大の拍

動せ る褒状の腫癖が,肺肋膜より隆起 している

のが認められた (図 3)｡ この壁 は薄 く, 内部

に血液が流動 しているojを透視 しえ,さらに触

診 により,怖実質内深 くに もくるみ大の拍動せ

索
状
陰
影

腫
構
状
陰
影

図 1 平 面

写 貞右肺野に,腫潜伏陰影と陣門

部に連結する索状影がみられる｡ 肺 動 脈

一一5-図 2

肺 血 管 造 影肺動脈一触絡郡-肺静脈-

と造影剤が流入する像がみられる｡

る郡分を触如しえた｡そuj他の怖葉には異常所

見は認められなかった｡催患部分が肺門部近 く

まで及んでいることか ら,右上葉切除が適当と

考えられ,里の如 く上葉切除をおこなった｡拍動せ る帽癖は,Alお よ び A3の紅紫離断にて

は変化を示 さなかったが,A2の結染後 には拍動

が停車 した｡ このことから, この肺動静脈療は A2

を輸入血門とす るものと断定できた｡A2は肺r7昭βに

おいて も拡張 しており, 叉V2と思われ る汚･'I.urR



6

b

短
絡
邦

(嚢
状
拡
張
郎
)

川村,松谷,山本,中西 京大胸部研紀要'第7巻第1号

短
絡
部
内
峠

(嚢
状

拡
張
部
)

線

維

性

肥

厚

図4肺標本に造影剤注入像
肺葉切除後
,
A2の断端より造影剤を注
入した もの｡
矢印aがA2で
,
矢印l'が

V･Zと考えられる
.

切除肺標本:肺葉切除後,ただちにA2の
断

端より造影剤を注入してレントゲン撮影を施行

した
｡
造影剤は拡張したA2より流入し,
袋状

の部分に貯留し
,
さらにはV2より流出する像

が認められた
｡
(図4)
伸を正常に近い状態にまで膨張させてホルマ

リンにて同定した後に,
刊llHA を加

え,肉眼的 に拙察 した所見において

もA2は拡張 し, 褒状でC図 5

肺切片標本(弱批大)矢印 aは拡張した褒状陣 (短絡
部)｡図6,7,8にて矢印 lj,C,dを 10×7に拡大｡

図6 図 5-bの 部 分

一層
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九摘各部内港 (嚢状拡張部)

陣動静脈壕の 1治験例

拡張した

血管J棒図8 図5dの 部 分

嚢状拡張部分の肥厚があり,下の部分に

は拡張したrnt管l棒がみられる｡厚 している

部分と,筋 層の断裂 している部分があって壁の厚みは均等では

ない｡嚢状部分の周囲には紬血管が多数認め られ

るが,やは りこれらも内膵が拡張 してお り,

JrlFl･の肥厚 も認めるoそれ ら細IrlL//I"/;

I:は,いわゆる海綿状 とは言 い 難い状態である｡

拡張 した血管腫において血栓形成明の石灰沈着は認め られない｡(図 5,6,7,8

)術後経過は特別な合併症 もな く,爪uj色 も改,:Il

l.J:･し.動制振混合比 も7% と正常範囲となってお

り術 後40日目に今治退院 した｡<考 接

>成因 :本症の成関に関 して,Rode

s9)は,杏症 と全身の遺伝性出血性毛細血門拡張症であるRendu10sler-Weber

痛との闇係を 1938年に.i'己成し,その後 13osher5) らoj本痛 350例の分析

の結 果, Rendul0sler-Web

er病に合併す るものが,単発性の ものでは36%, 多発性のもの

では57% あるという報告か ら, 遺伝性, 家族

帖に発生す るとuj考えが 一般的に認 め られ て

いる｡GoldmanlO), Heyde

ll), O'Neil12)その他Hodgson13) 等 も遺

伝性を裏付ける家族内発圧倒を報吾 している｡

一万本邦においては,我 々が集計 しえた報 告

例における限 りでは,全身性細血門拡張症 と本

痛とo)合併例は,46例申7例でわずか15

%強にしか過 ぎず,その内で家族内に細血管拡

張の認められたものは 2例のみである｡姉動静脈壕の -

7-家族内発生例

は,酒井ら14) 及び渡辺 ら8)の報告にみ られ る

のみで,我国においてはきわめて稀 とい え る｡

反 対 に松永 ら15) は, Rendt1-Osler-Weber病の11家系 か ら肺動静脈壕とC

/)合併のあるものは 1家系で, 1例のみで

あったと報告 している｡我 々は, このように本

痛が全身の血門異常oj一部分症 として肺血J'IrY;

:系に異常を示す もtJj以外に,帖血符系の

発育過程において帥動脈 と)帖静脈が異常なる

吻合をきた し,木症が隼 じる場合も当然あるも

のと考える｡我 々C/端i::例では,鼻出血を畔に



表3 本 邦 報 告 例 の 集 計

5才頃より症状出現,狗

部写真にて｡

2ト青票)120 9廟 等豊苦裏戸にて,
26)1

塩 田 】9 9

8才の時チアノーゼありO
心疾患の疑いにて｡

+ + 】 + 末

治 療 不 変右下葉切除 ∃症状消失

部 分 切 除 治 癒

右肺上中

葉切除 症状消失幼児期に
症状軽度あり｡12才の時T

Bとして人工 ! +気胸｡ 】 S3･左肺動脈拡張 左 肺 全 摘

治 癒両肺門部228憎.iRf
腫と診断され手術施9弓赤芸)｡2 早32才頃チアノーゼあり｡

肺化膿症の疑い｡ 右 下 葉 右

下葉切除

治 癒右 中 葉･o佃 3m3'126 8]T2BftoL% 照 写真にて 十 左 下 葉

')-1＼

28才の時TBといわれ た

｡32才G4号｡35); 110才の時

胸部写真にて,12 花 園 16 9 闇 学長息:15才チアノ､- IIrLLLLO

.7 85才の時チアノ

ーゼあり｡ 右 下 葉8io護.0時で
咽 馳 こて + 凍 上 葉r

] 右

中葉切除 治 癒

■左S8区 切 i
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鼓摸指｡

幼児期に顔色悪し｡6才で太鼓摸指あり｡
5才の時チアノーゼ｡7
才で受診し7年間経過｡
5年間T】弓の治療をうけ
た｡

幼少児より疲れ易い｡TBと胸部写真にて診断｡

RenduOslerWelJer病｡
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生長過程における血竹内11:_uj変化等によ り,そ

れぞれの隔壁が とれて癒合拡大 して きた もC/)と
推定 され る｡

発生頻度 '･帖動脈血管造影等の診断技術cJj普

及により,近年幸腔ナ例 もかな り増加 しているも

U)の, 本症 oj発生頻度は多くないO Steinberg

ら19)は,CornellMedicalCenter に お け る

2000例ujJL､臓血門造影において 9例LJ)本症例を

発見 したと報告J-し,又 Sisson ら2O)は,Johns

HopkinsHospitalにおける 2万人 の剖検例Iit

l例｡SloanandCooleyら21)は, やは り同病

院において15,000体uj酢剤をお こない｡ 3例 U)

本症をみたに過 ぎないと報II,A-している｡死後血

液流動のない肺組織の検索 とい う悪条件を除外

したと して も,その発見 され る頻度はきわめて

低 く,稀な疾 患 と考 えて もよいであろ う｡

年令別にみ ると,我 々の歳計 し得た本邦報 告

例での確定診 断時年令は,表 3oj通 りであ り,

男女比は 30:16であった｡

発生部位 :350例CD Bosher5) による渠 計 か

らみ ると,単発性C/)もの 212例lJt,左側92,右

側 101,不明19であり, 左下葉 にもっとも多 く

59例,右下葉50例がそれ に次 ぐ｡本邦報告･例o)

単発例では,表 3に示 す 如 く, 右下葉 ･左上

葉,ついで左下葉の順に 多く,下 葉に 多発す る

仙 旬にある｡ なお 摘果 が りrril勺ujいかな る部 分

に,すなわち肋 膜直下か帖実質 内深 くに存在 し

たかについては記載が不充分であるが, 手術時

所見か ら推察す るに,肋 膜1tyFに療 r'j身が顔を

出 しているもcJjも相当数 あり,痛巣が年令 とと

もに進行性 に拡張 してゆ く場合,胸腔内仕の闇

係か ら次第に肋膜 Lflllに向けて進行す るのではな

いかと考え られ る｡

症状 :確定診 断ojついた本症例について,症

状 に闇 して さかのぼって問い乳 してみ ると, 多

くは幼児期あるいは小 児期よ り,顔色が悪いと

か,運動時に呼吸困難があるとか何 らかの徴板

が認め られていることがあり,身体oj発百や短

絡量の増加により症状著明とな り,また レ緑学

的に も胸部の異常陰影が出現 して くるものと考

え られ る｡

静脈血である肺動脈血が肺胞毛細 血管を経な

- ll-

いで(附 則帖川rJ(-流入す る2(新二, 短絡量uJ多少

により種 々な程度ojチアノーゼが認め られ る.

また太鼓槙指,呼吸困難 も通常同様 の 病態牲 理

J､即勺な両か らもよ くみ られ, これ ら3症状cJjlll.

現頻度 として Moyerら6)は,チアノーゼ63%,

太鼓橋指62%,呼吸困難60% と言い本症oj3主

徴としている｡また 2次的な赤血球増 多症 も比

較的よ くみ られ るOそoj他,勤屯 感,伎皐,頼

轡 な どuj脳神経症状 もみ られ, これ らは赤血球

増 多症の高度な ものにその傾向 が強 く,申 枢神

経系cj)酸素欠乏や,赤血球増 多による血液 の粘

桐度 の 増加がその原囚 と考え られ る｡ 出IfJLa.ll:-.

班,末析血門拡張,病巣邦に一致 した血伴 性雛

音の聴取な ども報告されてい る｡り昭 円こおける

血㌣㌣性雑音 は本症 に特徴的で,Yaterら22)は45

例日126例に, Muri23)は 117例Iil61例 に認め

てい る｡本邦例においては,チアノーゼが最 も

多く55%,人鼓掩指44% についで痛巣郡の雑音

が41%の症 例にみ られ る｡ しか し呼吸困難を訴

え るものは少 く, Moyer らのいう3主徴 をそ

なえているもojは46例 中 9例のみであった｡我

々の症例ではチアノーゼ,太鼓掩指はみ られた

が, 怖野oj雑音,｢甲奴困難等の症状は認め られ

なかった｡

診断 :本症を疑 うには レ線学軸机 1は重要で

ある｡ ､l'-･[肩像で佃野に睡病状陰影を呈 し, 陰影

と肺llEJ郡とC/)間の索状の血管陰影を認めること

が 多 く, このよ うな ものでは 断層撮影 を 前後

LlllL,および側面か らきってゆ くことによ り肺門

邦 と異常陰影 とC/)つなが りを さらに明確 にさせ

ることがで きる｡り両hL竹造影 は,索伏陰影 と腫

稽状陰影 とが血帯系の ものであることを確認 し

え,本症の確定診 断を うるに重要な検査法であ

る｡なお,胸部透視 において曙橋状陰影が拍動

し,Mtiller手技にて拡大 し,Valsalva 手技 に

て縮少す るU)を認めることがあるo)で透視所 見

も大切である｡

心電図上,心負荷を示す所見は報告例 では認

めてお らず,我 々0)症例で も同様であった｡

一般検血 において赤血球増多を きたす ことが

多く,和田 ら7)の多発性の症 例 にては,赤血球
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数 864万,Ht78% ,Hb165% で異常な高値を

示 している｡

妾監別診断 :症状から,真性赤血球増多症やチ

アノーゼ を伴 う先天性心疾患, 肺野 に異常陰

影,特に Coinlesionを呈す る結核腫,肺癌,

頁菌症,肺化膿症などとの鑑別を要す る｡尚本

邦例46例申24例において肺結核の診断の もとに

何 らかの薬物療法がなされたものがあり, うち

2例においては,肺結核の治療の目的で開胸 し

本症と確定診断のついた もの もある｡

予後 :本症の自然経過 についての検討はあま

りされてお らず,特に血行動態面での時間的経

過 と短絡率の増加な どの面では皆無に等 しい｡

しか し,SloanandCooley21)の85例の集計例

で,手術を うけなかったもの41例の経過か ら生

存者 20イ札 死 亡 21例で,死因として破裂,大

量啄血 や 脳膿癌 な ど本症 が 原因となるもの計

8例｡ 又 Muri23)は,未治療例 50例中 20例の

死因として,肺動静脈療の破裂 7例,脳膿療 5

例,冠動脈栓塞 1例,不明 7例 という｡このよ

うに,療破裂が決 して稀でないことは自験例で

の開胸時所見,すなわち,療部 はきわめて壁の

薄い拍動す る嚢であり,その周囲の組織学的変

化や胸腔内の何 らかの異常例えば血管内圧 とか

胸腔内圧の変化な どに伴ない,破裂を きたす可

能性は充分に考え られ る｡又,本症は短絡量の

増加に伴ない,進行性 に増悪す る疾患 と考え ら

れ SloanandCooley2) も症状の進行す ること

を指摘 している｡

治療 :過去において潟血,人工気胸な どがお

こなわれた記載があるが,効果はまった く認め

られず,1942年,Hepburn ら4)が肺全摘除術

により本症を治癒せ しめて以来,肺切除が本症

の根治的療法 とされている｡肺機能保存 という

意味で肺動静脈療-の輸 出入血管の給費 とい う

試み もなされたが,結染部の血管の再開を認め

たという Packard24)や 0'Neil12)な どの報告

もあり,その手術の効果は疑問である｡本邦報

告例の手術術式は,表 3に示す通 りであり,症

例によっては,区域切除,部分切除 も適応 とな

ることもあるが,血管の走行異常な ども認め ら

れ ることもあり,又主病巣以外にも小 さな動静

脈湊の存在す る可能性 も十分あるので,肺葉切

除が最 も適切な ものと考え られ る｡術後は症状

の改善な ど満足すべ き結果をえている｡

短絡量の減少などの他覚的所見 の改善 も白験

例でみ られてお り,保存的に根治せ しめえない

本症に外 しては,診断つき次第,可及的早期 に

罷患肺葉 (又は区域)の切除をすべ きであると

考える｡

<結 語>

術前, レ線平面像にて右上葉の肺動静脈療を

疑い,肺血管造影で確認 し,右上葉切除術を施

行 し,短絡量が31% か ら7%-と正常範囲に改

善され,根治せ しめえたと思われ る 1例を経験

したので報告す るとともに,本邦報告例につい

て集計 し,若干の文献的考察を加えた｡

本症は先天的異常(奇形)の一つと考え られ,

臨床的に進行性 に増悪が見 られ ることか ら発見

次第切除す ることが望ましく, この場合 に血管

系のみの処置では不十分で肺葉 (又は区域)切

除が適当である｡

稿を終 るに臨み,血行動態に関 して御指導い

ただいた肺生理学部門 ･加藤幹夫助教授,病理

組織診断に関 して御教示いただいた伊藤元彦博

士および病理標本作成に御協力いただいた松下

隆寿氏に深謝いた します｡
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