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緒 言

気門支拡張症の診断,及び治療については,

既に人方の意見は一致し,先づ問題は無いよう

であるが,本態性と言われる気管支拡張症の病

閑については,まだ定説が無 く,特に endogen

か,exogenか, いずれの園子がどの程度に発

狂に関与するかの点で議論が分かれている｡

かなりの研究者が,気管支拡張症は幼児期に

おける呼吸器系の感染に続いて起る後天的なも

のであろうとし,先天的なl̂J子は全 く関与しな

いか,或いは重要なものでないとす ら考える者

もある｡

これに対し,先天説も魅力のある説であり,

これを主張する研究者も多いが,この場合,そ

の見解の根拠となる所がまだ十分納得させるも

のではないようである｡そして,この間隙を埋

めるものの一つが,気管支拡張症の患者の家系

調査であり,一卵性双生児での研究であろうと

思われる｡

著者は,一家系内に4代に亘って,4例の気も

門文拡張症と,他に,これと全 く同様の症状,

即ちJh坊を出す 5例を認め,遺伝的な素因によ

ってこの家系には気管支拡張症が多発している

と考えられる興味ある事実を知ったので報告す

る｡

症例

1 津○又○ 昭和15年生 女

図 1の家系図で左端のローマ字は世代数を示

し,各世代毎に年令順に通し番号をつけてある

が,この患者は矢印をつけたⅣ-2にあたり,こ

通 泰

の家系を調査する発端となった者である｡

既往歴 :特記するもの無し｡

現痛歴 :生来健康であり,昭和43年秋(28才),

妊娠悪痕の際,噴出物に血液を混じたが,それ

が血攻であったかどうかは不明｡昭和44年 4月

次男分娩,母子ともに異常なし｡44年10月感冒

にかか り,血接が出たので某医にかかり,胸部

レントゲン写真で左下肺野に異常陰影を指摘さ

れ,肺結核と診断されて,SM,PAS,INH の

化癖を開始したが,約 4ケ月で結核は治癒した

と言われ, 化癖 はロ止 した｡ この時の血灰は

数 日で消失しており,以後は普通の生活を送っ

た ｡

45年 5月,再び血灰が始まったが, 4- 5日

で消失し,その後少量の啄旅が続 く他には白先

約に全 く異常なく,血灰は月経とも関係がなか

った｡啄疾はこの頃から (はっきりとは記憶し

ていないが)常にあるようになり,時に膿性と

なったが,蓄膿症の為と思っていた｡そこで京
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大病院耳鼻科に受診したが,特に異常を認めず,

副鼻脆炎も否定された｡

45年7月,本研究所附属病院に受診 し,気管

支拡張症の疑で,検査入院をすすめられたが,

家事の都合で放置した｡45年 8月30日,比叡山

で遊びその翌日,鮮血約 150ccを噴出し, 9月

1日入院した｡

入院時の検査成績及び経過 :身長 161cm 体

重 55kg顔貌正常で,眼険結膜に貧血の所見な

く,胸部の理学的所見にも異常を認めない｡

血演は僅かに血液を混ずる程度で,入院後 7

日で消失 し,以後発熱, 咳等もなく,他になん

ら異常がなかったので 9月22日退院した｡主な

検査成績を表 1に示した｡

レ線的には,平面写真 (写真 1)で左下肺野

で心臓陰影に接して,僅かに肺紋理の増強をみ

る程度で, この所見は入院前の平面写真 (44年

8月,10月,12月及び45年 2月, 6月)でも略

々同様に認められる｡

気管支造影では,右中葉気管支に軽度の拡張

(写真2,3)と左 B4,5に円柱状ないし嚢状の

拡張を認め (写真4,5,6),右に比べると左の方

写真1 第1例 平面写真 京大胸

部

研紀要 第6巻 第 1号が拡張はやや広汎であるが,拡張そのもの

は著明なものではない｡2

成○幸○ 昭和 8年生 男Ⅳ-1,第 1例の兄｡昭

和43年 (35才)頃か ら少量の白色ないし膿

性の啄疾を自覚するようになったが,住民検診

では,それまで胸部の間接写真で異常

を指摘されたことはない｡44年 4月, 1日だ

け血坊があり,豊岡病院で受診,平面写真では

右下肺野に,径約 3mm の小さい透亮を思わせ

る陰影が数個あり,気管支造影で右下葉気管支に軽度の拡張と

,粘液貯潜像を認める｡血沈 1時間 8mm

,胸部理学的所見に異常 なし｡既往歴として,24才頃 Asc

arisの DuctusCholedocus迷入による開腹手術, 及び26才頃

の虫垂切除がある｡3 成

○そ○ 明治42年生 女Ⅲ-2,第 1例の母｡昭和

37年 9月(53才),やはり豊岡病院で気管

支造影を受けており,その2-3年前か ら過労

になると血接が出ていた｡写真
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写真3 第1例 右気管支造影

写真5 第1例 左気管支造影
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表 1 臨 床 検 査 成 績

中 西

ツ反 PPD-S一般診断用,0×Omm 陰性

血沈 1時間 10mm,2時間 45mm

尿 蛋白H,糖H,ウロビリノーゲン㈹

沈壇 異常なし

糞便 虫卵 H,潜血 H

血液 赤血球数 391×104/mm3

血色素 10.6g/dl,ザ-リー66.2%

ヘマ トク リット 34%

栓球数 14.7×104/mm3

白血球数 5,600/mm3

好中球 幼君型 0%
梓状核 7

分葉核 50

好酸球 4

好塩基球 1

リンパ球 34捺 3…

0
6
4
0

2
2
Ⅲ
Ⅲ
Ⅳ
Ⅴ

-

ーヽ

単球 4

赤血球像 異常なし

血清蛋白分画

血清総蛋白量 6.8g/dl

アルブミン 64.4%

α1 グロブリン 1.6

a'1グロブリン 6.3

β1グロブリン 8.1

γ グロブリン 19.8

A/G 1.78

化学検査 黄症指数 3

GOT 20

GPT 13

アルカリフォスファタ-ゼ 4.9

LDH 328

啄灰 TB菌,塗抹,培養とも陰性,5日間連続｡

虫卵H

肺機能検査 肺活量 4400cc 14.4%

M.Ⅴ.Ⅴ. 109.51/min 122%

1秒量 3650cc

1秒率 83%

M.M.F. 4600cc

努力性呼気肺活量 4100cc

A.T.I. 7.32

消化管Ⅹ線検査

胃下垂のある他には,胃･十二指

腸に器質的変化なし｡

京大胸部研紀要 第6巷 第 1号

気管支造影の所見はカルテを見 ると, 左 B4.5

及び下葉気管支全体にかなり広汎な拡張が認め

られる｡止血剤の投与で血族はす ぐ消失 してい

るが,切除術をすすめられている｡当時のこと

はこれ以上不明であるが,血灰はやはりその後

も時々出ている｡44年 2月に胆石のため手術を

受けている｡

4 足○新○○

Ⅲ-3,第 1例の叔父｡昭和38年12月,同じく

豊岡病院で気管支拡張症のため,左肺区域切除

を受けている｡が当時のレントゲン写真は既に

なく,カルテの記載か らもこれ以上のことは不

明である｡ しか し手術後 も血嬢は続いていると

のことである｡

以上の4例については,気管支拡張症である

ことは先づ間違いないと考えられる｡そしてこ

の他に,家系図にみるように,この家系には判

明 しているだけで,血疾の症状あるものが 5例

あるわけであるが,そのいずれ もが,血族のた

めに診察を受けたこともなく,従 って気管支拡

張を証明するための検査は行なわれていない｡

この 5例を含めて,その症状は全例が血灰を時

々出すが,その他には特に異常なく,普通の生活

を送っていると言 う点で非常によく似ており,

又発症の時期は 9例とも成人期以後である｡耳

鼻科検査は全例が受けたわけではないが,副鼻

腔炎はいずれにもないようである｡ Ⅰ及びⅢ-1

の例は第 1例と同じように血疾があるために,

肺結核と言われていた｡なお 9例とも同じ豊岡

地方に在住 したが,特に魚介類の生食の習慣は

ないとのことである｡なお,図 1に示 した家系

内には近親結婚はない｡

Ⅴ-1,2は 3才 と8才の男児で,ともに胸部 レ

ントゲン写真は異常なく,健康である｡

著者が直接検査し得たのは,第 1例とその二

人の小供のみであり,またこの家系の調査には

不備な点が多いが, もし血疫を出している5例

も,拡張の証明された4例と同様に,気管支拡

張症であると仮定するなら, この家系には濃厚

な遺伝的素因によって拡張症が多発 していると

考えられ,その遺伝形式は優性遺伝の形式に従
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っている｡

なお,この家系に気管支拡張症と血叛を出す

患者が集精することを,第 1例の家族歴の聴取
か ら知ったが,第 2,3,4例についての記述は,

豊岡病院に保存されていた資料によるものであ

る｡

考 接

Kartagener症候群のように, 気管支拡張症

に他の臓器の奇形や異常を伴なうものの,同胞

内,或いは家系内に多発するとの報告は,かな

り多いが,気管支拡張症のみの集積例の報告は

比較的少い｡先づ我国での報告をみると,辻川,

岡田ら1'は,長期間肺結核と誤診されていた14

才と10才の姉妹に気管支拡張症を認め,いずれ

も手術 (右上葉切除と右中葉切除)を行なって

軽快せ しめており,その病歴,及び姉妹の切除

肺の病理糸購読学的所見が全 く同様であり,そこ

に見 られた炎症は原関でなく,むしろ二次感染

の結果であろうと考えられることから,相似 た

遺伝的素因の上に,同胞に気管支拡張症が発生

したのであろうとしている｡なおいずれにも副

鼻腔炎を認めていない｡

竹内2) は同胞 4人の内, 2人に拡張症を認め

た｡ しか し気管支造影 は 1人のみ 行なってい

る｡この2人とも無 自覚であり,集検 (34才)

あるいは入社時の検査 (28才つ で発見されてお

り,その病因に遺伝的園子の関与を示唆するも

のとしている｡副鼻月峯炎の有無については記載

がない｡

本沢ら3'は同胞 6人の内,第 2子の姉 (16才)

と第4子の弟 (lo牙)の2人の気管支拡張例を

報告 している｡姉 の方は右全気管支の嚢状拡張

で,咳,曙灰等の症状が強く,副鼻腔炎 もあっ

て,右肺全別除術を受けている｡既往症に3才

で麻疹,肺炎があり,以来病弱で,14才の時肺

結核として化療 もうけている｡弟の方は右上,

中葉の拡張であるが症状は軽く殆ど病臥するこ

とがない｡第 3子は心疾患で死亡 しているが,

他の同胞及び両親は健康である｡そしてこの姉

弟の気管支拡張症は先天的なものであると述べ

ている｡
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三上 ら4) は先天性と思われるとし60才と33才

の親子が同じように20才代から気管支炎株発作

を起こし,雨下肺野に拡張像を認めた例を述べ

ている｡そしてこの例のように親子で全 く同様

な症状,Ⅹ線写真を呈することや,またなんら

特別の誘因なく,血疾,暗血などにより発見さ

れる例 もあることか ら,気管支拡張症には先天

的な素因を考えられる例が多いとしている｡

古家ら5'は慢性副見瞳炎と右中葉文の気管支

拡張を共通に有する18才と15才の姉弟,及び右

申下葉気管支に同様な拡張を認めた父子の二組

の例を報告 し,これ らC/)発生に遺伝L)(l子が関与

したものと考えている｡姉弟例 のプ封ま両親が従

兄姉同仕であった｡

次に外国文献 をみると, 先づ Kartagener6)

が2組の同胞内発生例を報告 している｡第 1組

は11才の妹と12才 (造影時)の兄で,いずれ も

6- 7才の頃か ら臨床的に気管支拡張症が疑わ

れており,又どちらにも副鼻腔炎があった｡妹

の方は主として左下の円筒状拡張,兄の方 も左

下の拡張であった｡両親には異常がない｡第 2

組は21才と15才の兄弟で,やはりどちらも副鼻

腫炎があり,兄の方は両下,弟の方は左下と左

上の拡張であった｡

kartagener7)はついで,気管支拡張症の先天

性と遺伝の問題に就いてきわめて詳細な報告を

行ない,木痛の家族内集積についてふれている

が,それによると,上述の自験例 も含めて1901

年以来1935年までに13の集積例の報告があると

いう｡その内父親と子供にみられたのが3報告

で,あとは同胞内のものであり,その中 に双生

児にみられたものが4件含まれている｡

Kartagenerは気管支拡張症 の病因について

先天説を強 く主張しており,その論拠とする点

として特に次の2点をあげている｡即ち,本庄

には肺内,肺外を問はず諸臓器に奇型を伴 うこ

とが非常に多いことと,家族内集積のみられる

ことである｡とくに後者の点か ら,遺伝的な性

格 も十分に考えられるとしている｡そして,一

方後天的な拡張症があることも決して否定はし

ないが,先天的なものの方が,従来考えられて

いるよりももっと多いであろうと述べている｡
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Meyer8'は本症の発生要因として遺

伝がいかに関与するかを解明するため

に,本症患者の広汎な家系調査を行な

った｡即ち,患者の親,同胞,子供か

ら ｢いとこ｣の子供に至るまでを,32

家系502人 について, 気管支拡張症や

他の呼吸器疾患,奇型の有無等を調査

したのであるが,その結果,32家系の

内2例或いはそれ以上に本症が発見さ

れた家系が12家系 もあり,本症患者の

家系内には,一般住民に於けるよりも

14倍 も多く本症が発生 していることを

認めた｡そして遺伝の形式は多くの例

で優性遺伝の形式であるという｡この

12家系の内容は, 2例の拡張症のあっ

たのが8家系, 1卵性双生児にみられ

たものが 1家系, 3例の本症がみられ

たのが3家系というものであったが,

3例の本症を認めた家系の家系図は図

2,3,4に示すごときものであった｡

Meyerはこのように本症 が家系内

に集積することを重要視 し,さらに 1

卵性双生児ではどちらにも本症がみら

れ,2卵性双生児では一方だけが本症

である例のあることから,少 くとも気

管支拡張症のあるものは,遺伝的なも

のであると結論 している｡

Kartagener9' は再び本症の 家系内

集積を論 じてその発現の仕方を次のど

中 西 貢大胸部研紀要 第6巻 第1号

♯C〉=selbslunlcrsuchI. ErklorLJng derZelChen-.CI=Neiqung zu EntzundungderNose und lhrerNebenhoh
len.G-- Nelgung ZUBronch

lHs･4-こBronchlektc)†1ker. O- MchrfochPneurTIOn

le.図2 (汁.E.Me

yer)図3 (H ,E.Me

yer)とく分類するとともに,新たに3例 の

集積例を追加 している｡I.FamiliaresVorkomme

nvonBronchie-ktasiennitgleichzei

tigenanderenliildu-ngsanomalienl･FamiliareBro

nchiektasiengleichzeitignlitSitusvisceruminv

ersus2･FamiliareBronchiektasiengleic

hzeitigmitzystischerPan

kreasfibrose3lFamiliareBronchiektasien

bzw･Zys-tenlungen
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れたものであるが,最後の場合の家系図は図5

に示すごときものであった｡この図で aは発端

者 (調査の)であるが,気管支造影が行なわれ

たのは Cのみであり,dは剖検で気管支拡張が

確認されているが,残 りの3例は臨床症状から

の診断である｡この家系では親から子-の壇按

の伝達がみられず,気管支拡張症の遺伝形式と

して劣性遺伝方式が考えられるのではないかと

述べている｡

KartagenerlO' は最近 さらに次のごとき報告

も行なっている｡即ち図6に示 したごとき家系

で,同胞 3人と,彼等の母方の叔父,合せて4

例の気管支拡張症が2代に亘って出現 したもの

である｡ ここで N0.5の患者が調査の発端とな

った者であり,気管支造影はNo.5,N0.6に行

なわれ,N0.1は剖検されている｡

この報告で も, Kartagenerは本症の集積は

先天的な要因によるものであり,明かに劣性遺

伝の形式に従っていると述べている｡

はじめにも述べたが, Ⅹartagener症候群の

家系内多発 の報告 は多くあるが, Kartagener

症候群と気管支拡張症がともに同胞内に多発 し

た Bergstromll)の報告は興味が深いO 図7に

示すごとき同胞 6人の内4人 に幼児期早期 か

ら症状が 出た気管支拡張症 があり,内2人 は

Kartagener症候群であり, しかもその 1人に

陰茎下裂が,他の 1人にはチアノーゼを伴う先

天性心疾患がある｡そして Kartagener症候群

も気管支拡張症 も,同じ原因から起る奇型であ

ろうとしている｡又 Kartagener症候群が同胞

内には多発 しても,代を重ねて出現 した例がな

いことから,このような気管支拡張症

の発現には,遺伝的なものよりむしろ

胎生初期の境環的因子の方が作用する

のではないかという｡ しかし遺伝的あ

るいは環境的いずれであるにせよ,也

生前に受ける影響によるものとしてよ

いと述べている｡

Danielson12'は5人の同胞中4人ま

でが,同じように中英に広汎な気管支

拡張があり, 3人が切除術を受け4人

も近 く手術の予定という珍 しい例を報

H.0.
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告 しており,この同胞内多発の原因に恐 らく遺

伝的なものがあろうが,真の原関は不明である

と述べている｡

さて,著者は二代にわたって4例の気管支拡

張症と,同じ家系内に代を続けて 5例の血灰を

有する例の集積を報告したが,上述の諸報告か

らみて,これは気管支拡張症の病因を考える上

で,重要なものであると考える｡

本症の発現には先天的な要因と,後天的な要

因が共に 関与 していると考えるのが妥当 であ

り,そのいずれを重 くみるかの点で,意見が分

且

三 :__vl_IG.R.H.G.M.
H,0.B.H.RH.E.

● BronchiekIOSen
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図6 (M･Kartagener)

H.R.41E.R.40

H.R.10 H.R8 E.R.7 R.R.6 VV.R.5 J.R.

58ronchLeCIosLS BrcnchiecIosis Nodioclose BronchiectC路is Bronchiecl
clsis Nod108ClSeChronic

ChronlCSinuslllS SLn

uS‖LSLobectomy LobecTomy (cLlnICClldx)S=u

s



- 44-

中 西A B C D

E◎M･DOLELOBEE- NCHEECTAS･S i25ALLERGY Q s･NUSI

T･S図 8 (G.K.Danielso

n)れるのであるが,著者は,先天的なもの

をより重要視 し

たい｡このように,ある疾患が個体の素因と

環境なる外因との関連によって発病すると考え

られる場合,この疾患の遺伝的素因の関与を明

かにする遺伝学的方法として,三上13)は次の6

点をあげて

いる｡1. 家族内集積

の証明2. 一卵性双生児と二卵性双生児につ

いて,双生児問におけるその病気の曜患

一致率に有意な差を証明

す る｡3. 血液の特徴と特異な病気との結びつきの

探索4. 疾患の人種間における発生頻度

の比較5. 疾患の発生に関連する特別な因子

の追求6. 動

物実験家族内集積について,気管支拡張症が

先天的遺伝的なものであるなら,その報告が も

っとあってよいのではない かと言 う反論がある

｡これに対 しては,家族歴の調査が もっと厳密

になされるべきであること,そして自覚症を有

しないか,或いはあって もどく軽微な拡張症の

患者が多いことを著者は力説 し

たい｡なお著者は最近,恐 らく一卵性であろ

うと思われる双生児の二人に,同じ様に右中葉

気管支に拡張を認め近 く報告する予定であるが

, もしこれが一卵性なることが判明すれば,こ

れ も本症の遺伝説の根拠となり得るであ

ろう｡又臨床面か ら本症をみると,小児では

,その80-90%が5才頃までに症状が始まって

おり,その拡張が幼児期の早期に成立 している

ものであることが 確められており, 成人では14'~1
7),気管支の拡張は発見 された時,既に完成 した形 京大胸部研紀要 第6巻

第1号であり,その後殆どが症状,拡張その も

のも進展せず,安定 した経過をとるものである

ことを著者はみている18)~21'｡ このような特徴

ある経過 も本症の原因を考える上で,重要であ

ろう｡最後に本症の遺伝病としての,その遺

伝の様式であるが,上述の様に Meyerは優性

型であろうとし, Kartagenerは劣性型であろ

うと言い,著者の場合は優性型であろうと考え

た様に一致 した見解は得 られていないO古畑22'

によれば,遺伝性の病気の遺伝は単純な遺伝様

式に従うものもあるが,多 くは複雑な遺伝機構

による場合があり,同じ遺伝性の病気であって

も,倭性型,劣性型,伴性劣性型というように

,同一の病気と思われるものにもいろいろの遺

伝の型があり,単純に優性型とか劣性型とかわ

りきれない場合の方が多いという｡気管支拡張

症についてもこのことが当てはまり,今後症例

を重ねて始めて,その遺伝様式が決定されるも

のであると思われる

｡ 結

吉-家系内に4例の気管支拡張症と5例

の血族を有するものが集積 した例を報告 した｡

いずれも遺伝的な 素因の 上に発生 した ものと患われ

る｡稿を終えるに当り,貴重な資料を提供して

下さった,公立豊岡病院,呼吸器科医長金泰希先生

に深く感謝する｡本論文の要旨は第37回日本結核病

学会,第6回日本胸部疾患学会合同近畿地方会(大阪19

71)にて発表した
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