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は じ め に

Sclerosinghaemangiomaofthelung(Li-

ebow)1)は従来きわめて稀なものとされてい た

が2), 近年わが国においては,かなりまとまっ

た症例数の報告例がみられるようになり,本邦

報告例は,われわれの報告3,4)も含めて, すで

に30例を越えていると思われる｡

また,本症の成因に関しては,炎症か腫癌か,

vascularorlgln か epithelialorlgln かなど

に関して種々の意見があり,何れとも決定され

ていない｡

われわれは表 1に示すように,8例の本症を

経験 し,さらにこのうちの3例については電顕

的に観察した｡そこで,これらの症例の臨床,

病理,電顕所見などについて報告 し,さらにそ

の成因についても考察を加えてみたい｡

Ⅰ.臨床的検討

本疾患は7:1で女性に多く,また40-50才

にかけて好発 している｡中年以後の女性に好発

する点から内分泌因子の関与が示唆されるが,

証拠はない｡

症状についてみると,血痕がかなり高頻度に

みられる｡これは,後述するように血管腫様に

みえる部分が実は肺胞腔である,といった点か

らも当然であろう｡いずれにしても,.不定の呼

吸器症状が主訴となっている｡

Ⅹ線像についてみると,fungusball様の1

例を除いて, すべて境界鮮明な coinlesionを

示 し,あたかも周囲肺から浮きあがった感のあ

るのが特徴である｡fungusball様の所見を呈

した 1例も,周囲気管支の陰影のために,たま

たま fungus ball様にみえただけで, 本質的

には coinlesion と同じであることが,手術に

よりたしかめられた｡

気管支造影を行なってみると,大部分の症例

では,わずかな変形,変位などがみられるにす

ぎず,著明な変化を示すものはごく稀なものと

思われる｡

肺血管造影では,肺動脈と病変との間には全

く関係がみとめられない｡
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以上のように,特有な臨床像はなく,細胞診

によっても診断は不能である｡ただし,細胞診

で,腺様化生の部分から出て来ると考えられる

細胞が出て来ることがあり,腺癌細胞との鑑別

が必要である｡

8例中2例は発見後直ちに手術が行なわれて

いるが,残りの6例は1年以上の観察が行なわ

れ, 6例中3例はその間に直径にして約10% と

いう陰影の緩徐な増大を示している｡

8例の切徐後の予後は良好で,手術々式にか

かわらず再発はみられていない｡

臨床像をまとめてみると以下のようになる｡

1) 中年以上の女性に好発する｡

2) 血族,咳轍など不定の呼吸器症状

3) 末梢肺野の境界鮮明な円形陰影で,随伴陰

影を伴なわない｡

4) 約半数に陰影の増大がみられる｡

5) 気管支造影,肺血管造影では特異的な所見

はない｡

6) 細胞診では腺様化生細胞の出現があり,腺

癌細胞との鑑別が必要である｡

7) 手術後は予後良好である｡

以上のように,本病変の術前診断は不可能で,

切除標本の病理所見によって,はじめて診断が

可能である｡

ⅠⅠ.病理学的検討

切除した腰痛は,肉眼的には球形で表面平滑

であり,気管支や血管との交通はみとめられな

い｡割面は特徴的で,かなりはっきりした被膜

があるようにみえ,灰白色ないし象牙色を示す

硬化性の部分と,暗赤色でもろく圧出血の大量

にみられる血管腫様の部分とが種々の割合で交

錯してみられる｡

組織学的にみて目につくのは,大小さまざま

の管腔に赤血球を入れている所見であるが,な

かには赤血球のみられない管腔もみられる｡こ

のような部分は従来血管腔とみなされていたの

である｡ この部分が陳旧化すると,血液を入れ

た管腔をとり囲む間質に著明な線維化を来す｡

血液を入れた管腔を囲む細胞は,扇平なものか

ら立方型を示すものまでさまざまであるが,輿
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型的なものでは,いわゆる腺様化生の像を呈す

る｡

細胞質の明るい細胞が充実性にみられる部分

もある｡ このような細胞は後述するように肺胞

上皮の増殖 したものと考えられる｡また乳頭状

構造を示す部分もあり,これにも新旧の病変が

みとめられる｡

これらの他にも,炎症性肉芽を思わせる部分,

脂肪や-モジデ リンを貧喰した組織球が腔内に

充満 している部分,炎症細胞の著明な浸潤を示

す部分など種々の変化が同一腰痛内にみとめら

れる｡

腫病部と正常肺との移行部では,腫癖から正

常肺-の連続的な移行がみられ,良性の腰湯性

病変にみられるような画然とした境界がみとめ

られない｡

これら一連の所見は,腫療よりは炎症に伴な

う変化とする方が理解しやすいと考える｡

ⅠⅠⅠ.電顕的検討

電顕的に検討してみると,血球を入れた腔は,

多数の microviliとosmiophiliclamellarbody

をもった細胞によって囲まれている｡細胞質内

の封入体は小型の均質なものもあるが,これら

の中にも層状構造を示すものもあるので,B型

肺胞上皮細胞にみられる osmiophiliclamellar

bodyと同じ性格のものであろう｡

これらの細胞は部位によっては数層に配列し

ており,深いところのものはど封入体に乏しく,

又小さい傾向がある｡しかしこれらには移行が

みられ,また細胞相互の接着からして同種細胞

と考えられる｡これらの上皮性細胞が間質に接

する面には明きらかな基底膜がみとめられる｡

間質の大部分は種々の方向に走 る collagen

丘berであり,また上皮細胞群や上皮細胞に密

接した部位にしばしばmastcellが見られる｡

この意義については尚検討を要す るが,mast

cellが炎症の進展や炎症後の組織修復と密接な

関係をもつという報告がかなりみられることか

ら,豊富な間質の増生,本症発症における炎症

性因子の関与などを説明するのに好 都 合であ

る｡間質内毛細血管には著変がみとめられない｡
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以上,病理および電顕所見をまとめると,

1) 血球を入れているにせよ,入れていないに

せよ,種々の大きさや形態の管腔の表層を覆っ

ているのは,B型肺胞上皮に関連のある上皮細

胞で,この細胞は時に管腔内に乳頭状に増殖 し,

また時に間質にむかって数層に増殖する｡

すなわち,従来血管腔と考えられていたもの

は,いちぢるしく変形 した肺胞腔であって,こ

の病変に対 しては少 な くと も haemangioma

という名称は不適当である｡

2) 変形 した肺胞腔に,赤血球その他の彦出物

が貯留する｡

3) 間質は collagen丘berからなり,また mast

cellの存在が特徴的である｡

4) 同一切片のなかに新旧さまざまの病変がみ

られ,また炎症細胞の浸潤が随所にみとめられ

る｡

などであって,上皮性細胞の増殖と出血,間

質の fibrosisによって特徴づけられ るので あ

る｡

考 接

肺のいわゆる sclerosinghaemangiomaの成

因に関しては, 炎症か腫蕩か, また vascular

originか epithelialoriginかなどに関して種々

の意見がある｡

光学顕微鏡所見からは,Liebow,1)Mori2)ら

は vascularorigin を主張 し, Spencer5)は上

皮説を主張 している｡

電顕的観察が行なわれるようにな って か ら

も,渡辺 ら6),Hillら7), 岡田ら8)の上皮説に

対し,Haasら9)は vascularorigin を主張 し

ている｡

われわれの検討した結果では,本疾患はB型

肺胞上皮に関連のある上皮性細胞の増殖と間質

の 丘brosisによ って特徴づけられることが判

明した｡そして,みられる所見は,間質性肺炎

から肺線維症-と移行する過程でみられる所見

と一線を画することが出来ない｡

そこで,これらの所見を一元的に説明するの

にどのような病変を考えるかが問題となる｡換

言すると上皮の増殖に伴なう間質の増生すなわ
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ち B-cellorigin の腫疫と考えるか,間質の変

化に上皮の増生を伴なうのかとい う問題 で あ

る｡

われわれは,この病変を一元的に考えるのに,

まず限局性の間質性肺炎を考 え, その aging

に伴なう線維化の過程で腺様化生がみられ,化

生細胞で囲まれた肺胞腔-の出血が,あたかも

血管の増生あるいは血管腫を思わせる所見を呈

するのであり,新旧さまざまの病変がみられる

点については,慢性関節 リューマチのような再

燃性の炎症を考えている｡

ただし,出血点を何処に求めるのか,数層に

もおよぶ上皮性細胞の増殖が炎症だけで説明で

きるのか,などについては尚疑問の点もあり,

実験的に類似疾患を作成 して検討する必要があ

る｡

ま と め

Sclerosinghaemangiomaofthelung(Li-

ebowl))の8例について,臨床,病理,電顕所

見を検討し,本疾患は間質性肺炎の線維化の過

程でみられる線様化生と,化生細胞で囲まれた

肺胞腔への出血とで説明するのが最も適切と考

え,本疾患の成因に関する考察を加えた｡
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