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Abstract: A 63-year-old fema1e was admitted to our hospita1 in Apri1， 1988， for 

eva1uation of cardiac murmur and a very prominent pu1monary artery segment on chest 

roentgenogram. She comp1ained of intermittent pa1pitation. She was known to have 

hepatic dysfunction for・sevenyears. 

On physica1 examination， grade 3/6 ejection murmur and diasto1ic regurgitant murmur 

were audib1e in the 1eft third intercosta1 space adjacent to the sternum. Echocardiogram， 

CT scan of the chest， and pu1monary artery angiogram revea1ed marked di1atation of the 

main trunk of the pu1monary artery. On cardiac catheterization， mi1d pu1monary hyperten-

sion was a1so present. 

She was diagnosed as having idiopathic di1atation of the pu1monary artery(IDPA)and 

discharged in May， 1988. She was seen at anther hospita1 and died sudden1y in August， 1988. 

Autopsy revea1ed marked di1atation of the main trunk of the pu1monary artery. Pu1mo-

nary emphysema， mi1d cardiac hypertrophy， and type B hepatic cirrhosis were a1so obser田

ved. Light microscopically， a decrease of e1astic fibers was noted in the wall of the main 

pu1monary artery and a1cian凶b1uestain positive deposits were seen in the 1esion. Simi1ar 

findings were present in the wall of the aorta and the main trunk of the 1eft coronary artery. 

A1though the etio1ogy of IDP A is not fully understood， the microscopic findings in this 

case suggest an etio1ogica1 simi1arity between Marfan syndrome and IDP A. 

Index Terms 

autopsy， idiopathic di1atation of the pu1monary artery， Marfan syndrome 
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はじめに

特発性肺動脈拡張症CIdiopathic dilatation of th巴

pulmonary art巴ry;IDPA)は，他の心・肺疾患を伴わ

ず，主として肺動脈主幹部が拡張する疾患である.本症

は，従来まれな疾病の 1っと考えられていた叫が，近年で

は心臓カテーテノレ検査や心臓血管造影の進歩により，報

告例が増加している.一方，本症は，比較的予後良好で

あるため2)3)，剖検例の報告が少ない2)倒的.また，本症の

発生機序を言及した報告もまれである.今回筆者らは，

臨床的にIDPAと考えられた 1剖検例を経験し，肺動脈

のみならず大動脈と冠動脈に興味ある病理学的所見を認

めたので報告する.

症 例

患者:63歳，女性，主婦

主訴心雑音の精査

家族歴父が突然死

既往歴:37歳時に子宮外妊娠

現病歴・ 45歳時に近医で心雑音をはじめて指摘され

たが，放置していた， 56歳時に近医の検査で肝機能障害

をはじめて指摘された.昭和田年2月(63歳時〉に黄痘

と肝機能悪化のために星ケ丘厚生年金病院に入院し，肝

硬変と診断された.同時に心雑音(胸骨左縁第3肋聞を中

心に収縮期および拡張期雑音〕と胸部X線像および心エ

コー図で肺動脈主幹部の著しい拡張を指摘され，精査を

目的に昭和 63年4月5日に当科へ入院した.

入院時身体所見.身重152cm，体重41kg. 体温

36.9'C. 意識は清明.脈拍 90/分，整.血圧 96/60

mmHg.眼験結膜に貧血はないが，球結膜に黄染を認め

る.心音は清であるが，胸骨左縁第 3肋間を中心に

Levine 3/VIの駆出性雑音と拡張期逆流性雑音を聴取す

る.呼吸音は清.腹部は，平坦・軟で，圧痛がないが，

弾性硬の肝を正中線上に3横指触知する.牌，腎を触知

せず，腹水もない.浮腫はない.神経学的所見に異常は

ない.

入院時検査成績・検尿に異常はないが，血液学的検査

では正球性正色素性貧血および血小板減少が認められた.

凝血学的検査ではへパプラスチンテストの低値，血液生

化学的検査では直接および間接ピリノレビンの高値と

GOT優位のトランスアミナーゼ高値が認められた

(Table 1). 

胸部X線像 正面像で左第2弓が著明に突出しており，

CTRも53%に増大していた.なお，肺野は軽度の気腫

性変化を示した(Fig.1). 

Tabl巴1.Hematologic values and blood chemical 

findings 011 admission 

Red -cell count (x 104/μ1) 

Hematocrit (%) 

Hemoglobin (g/d1) 

325 

34.3 

11.2 

Mean corpuscular volume (日 106

Mean corpuscular hemoglobin (pg) 34.5 

Mean corpuscular hemoglobin concentration (%) 32.7 

White-cell count C/μ1) 6200 

Plat巴letcount (x 10'/μ1) 9.2 

Prothrombin time (sec) 13 

Activated partial thromboplastin time (sec) 45 

Hepaplastin test (%) 45 

Direct bilirubin (mg/ d1) 

Indirect bilirubin (mg/ d1) 

Glutamic oxaloacetic transaminase (IU/1) 

Glutamic pyruvate transaminase (IU/1) 

Lactate dehydrogenase (IU /1) 

Alkaline phosphatase (KAU) 

Protein (g/ d1) 

Cholesterol (mg/ d1) 

Triglyceride (mg/ d1) 

Crea tinine (mg/ d1) 

Sodium (mEq/l) 

Potassium (mEq/1) 

Chloride (mEq/l) 
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Fig. 1. Ch巴stroentg巴nogram. A very promin巴nt

pulmonary artery segm巴nt al1d mild car. 

diomegaly (Cardiothoracit ratio=53%) w巴re

present. Lung fi巴lds w巴re mildly errト
physematous. 
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心電図不完全右脚ブロックを示したが，心肥大や虚 の拡大はなかった(Fig.3). 

血性変化の所見を欠いていた(Fig.2). 胸部CT検査肺動脈主幹部は著明に拡大しており，

心エコー図・肺動脈主幹部に著明な拡張が認められた. 左右肺動脈も軽度の拡大を示した.しかし末梢肺動脈に

またパノレスドプラ法では肺動脈弁閉鎖不全，三尖弁閉鎖 は明らかな拡大は認められず，壁在血栓もなかった(Fig

不全が認められた.なお，壁運動呉常，壁の肥大，心室 4). 

I制崩持品箱詰暢掛端繕 Vl 

11ミ広三五 V2

III制Jレ紘一仁伝説出張 V3 

a V R +c"~;-'，'，i$'1'iヲ警護軍j問奇問程 V4 

aVL副長陣鞠耕嬬際1話題融 V5 

aVF 仁日三国訂コ日玄回当調調護 V6 

Fig. 2. Elertrocardiogram. Incomplete right bundle branch block was shown. 
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肺換気・血流シンチグラム:換気・血流分布は両側肺

に不均等に認められ，慢性閉塞性肺疾患が疑われた.肺

梗塞，肺塞栓を示唆する所見はなかった.

精密呼吸機能検査:FEVlO% 69.6%， DLC08.76で

あり，軽度の閉塞性障害と中等度の拡散障害を示した.

心臓カテーテル検査ー右室庄は50/EDP2 mmHg，肺

動脈圧は46/22mmHg，平均庄は36mmHgであり，い

ずれも軽度に上昇していた.しかし，左室および大動脈

圧に異常はなかった.肺動脈造影では，肺動脈主幹部の

著明な拡大と軽度の肺動脈弁閉鎖不全が認められた.ま

た心内短絡を示す所見もなかったCTable2). 

以上の所見より，本例は，1)拡散障害を主とする肺疾

患を有し， 2)肺動脈圧に軽度の上昇が認められるが， 3) 

肺動脈主幹部の著明な拡張を肺動脈圧の軽度上昇から説

明できず， 4)原因となる全身性疾患および心肺疾患が存

在しなかったことから，臨床的にIDPAと診断された.

退院後は再び星ケ丘厚生年金病院に通院していたが，昭

和 63年 8月に突然死し，翌日に剖検された.

剖検所見:肉眼所見;肺動脈主幹部は，周囲径が 14.5

cmであり，著明に拡張していた.分校直後の左右肺動脈

は軽度に拡張していたが，末梢側の肺門部肺動脈は拡張

所見を示さなかった.心は，重量が 390gであり，軽度に

肥大していた.弁周囲径は，大動脈弁が6cm，僧帽弁が

7 cm，三尖弁が 8cmでほぼ正常範囲にあった.しか

し，肺動脈弁の周囲径は8.5cmに拡大していた.壁厚

は，右心室が6mm" 左心室が 14mmであり，いずれ

も軽度に肥厚していた.肺動脈主幹部の壁厚は約 1mm 

でアテロームなどの動脈硬化病変がなく，また分校後の

左右肺動脈にも硬化病変は認められなかった.また冠動

脈に狭窄は認められなかったCTable3). 

組織学的所見;肺動脈主幹部には型軽性線維の融解と断

裂が散在性に認められ，弾性線維は中等度に減少してい

た.好酸性物質の沈着が弾性線維の融解・断裂部，ある

いはその周囲に一致して広範囲に認められ，その沈着物

はアノレシアン・ブノレー染色で青色に染色されたCFig.5). 

組織学的にも動脈硬化性病変の所見は乏しかった

CTable 3).大動脈で、は弾性線維の減少・融解などの変性

所見は軽度であった.また，肺動脈と同様アノレシアン・

ブノレー陽性物質がび、まん性に軽度に認められたCFig.6). 

また，左冠動脈起始部に中等度の弾性線維の減少が認め

られたCFig.7)が，他の中小の動脈では弾性線維の減少

は認められなかった.右心室は，心筋細胞が中等度に肥

大しており，心筋細胞の配列は高度に乱れ，部分的には

wavy distortionの像を示した.また心筋細胞の周囲に

線維症が認められた.左心室は，心筋細胞が軽度に肥大

Fig. 3. Short axis view of two-dimensional巴chocar
diogram revealed marked dilatation of the 

main trunk of the pulmonary art巴ry.

Fig. 4. Computed tomogram showed sever巴 dilata
tion of the main pulmonary artery and mild 
dilatation of the right and left pulmonary 
art巴ries.Peripheral pulmonary arteries were 
not dilat巴d.

Table 2. Cardiac cathet!orization findings 

Mean right atrial pressure (mmHg) (0) 

Right v~ntricular pressure (mmHg) 50/EDP2 
Pulmonary arterial pressure (mmHg) 46/22 (36) 
Mean pulmonary capillary wedge pressure (mmHg) (3) 
Left ventricular pressure (mmHg) 120/EDP3 
Aortic pressure匂lmHg) 120/68 (84) 
Cardiac output O/min) 4.05 
Heart rate (beats/min) 92 
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Fig.5目 Alcian-bluepositiv巴deposits(arrows) at the 

main trunk of the pulmonary artery by light 

microscopy (Alcian-blue stain， upper panel X 
20， and lower panc1 X 200). 

Fig. 6. Alcian-blue positive d巴posits(arrows) at the 
aorta by light microscopy (Alcian-blue 

st旦in，x40). 

していたが，線維症の所見を欠いていた.肺では，下肺

葉を中心に，肺胞壁の肥厚と単核細胞を主とする炎症細

胞浸潤が認められ，間質性肺炎の像に一致していた.ま

た部分的に肺胞の破壊と拡大が認められ，肺気腫の像を

呈していた.肝は乙型肝硬変の所見を呈した.

Table 3. Autopsy findings 

Macroscopic findings 

れ Heart

1) Weight (g) 390 

2) Thickness of the wall (mm) 

left ventricle (anterior wal!) 14 

right ventric1巴 6

3) Circumference (cm) 

aortic valve 6 

mitral valve 

tricuspid valve 8 

pulmonic valve 8.5 

#2. Lung 
Weight (g) 

right lung 260 

1巴ftlung 240 

#3. Main trunk of the pulmonary artery 

1) Thickness of the wall (mm) 

2) Circumference (cm) 14.5 

#4.Liver 

Weight (g) 980 

Microscopic findings 

非1.Heart 

1) Right ventricle・moderate hypertrophy of the 

myocyte and moderate fibrosis 

非2.Lung

Bilateral lower lobes ・int巴rstitialpneumonitis and 

partial emphysematous lesin 

向 Maintrunk of the pu]monary artery 

Moderate fragmentation and degeneration口f出eelastic fibers 

Alucian-blue positive deposits around the degenerative elastic fibers 

非4.Aorta

Mild fragmentation and degeneration of the elastic fib巴rs

Alucian-blue positive deposits around the degenerative elastic fibers 

非5.Main trunk of the left coronary artery 

乱10derated巴creaseof the elastic fibers 

非6.Liver

LIver cirrhosis (typ巴B)

Fig. 7. D巴creaseof elastic fibers at the main trunk of 

th巴 leftcoronary artery by light microscopy 

(Elastica-von Gieson stain， X 100). 
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考 察

1. IDPAの概念

肺動脈主幹部の拡張を主徴とする本症は， 1923年に

WesslerとJaches7)により初めて報告された.以後，

Oppenheim巴r5)が発症原因が不明であることから，

idiopathic dilatation of the pulmonary arteryと命名

することを提唱した.

1949年Green巴ら的は1)肺動脈主幹部の拡張性変化

(末梢肺動脈校の変化の有無を関わない)， 2)心臓内外の

異常な短絡を認めない， 3)動脈に病変(梅毒，アテローム

変性，動脈硬化〉を認めない， 4)慢性心臓疾患あるいは肺

疾患を臨床的にも剖検でも認めないを，本症の診断基準

として提唱した.その後， 1960年にDeshmukhら2)は，

5)右心室および肺動脈の圧が正常で、あることを追加して

いる.しかし，上記の診断基準の 4)および5)を満たさな

い症例でも，肺動脈拡張の病因が高度の慢性心肺疾患が

存在しないために不明な場合は， IDPAと診断している

報告叫叩

においても 9例の肺動脈弁閉鎖不全 2例の慢性閉塞

性疾患 5例の肺高血圧が含まわしている.本例は，心臓

カテーテノレ検査で、軽度の肺動脈弁閉鎖不全および右室庄

と肺動脈圧に軽度の上昇，呼吸機能検査で中等度の拡散

障害を示したが， これら軽度な病変によって肺動脈本幹

の高度な拡張が惹起されたとは考えにくく，臨床的に特

発性肺動脈拡張症と診断された.

2. IDPAの病理所見

本症は，予後が良好であるために，剖検例についての

報告が少ない. しかし，剖検施行例では，肺動脈主幹部

における弾性線維の融解・断裂が認められたとする報告

が多い2)4)5)6)，本例は従来の報告と同様の所見を示した

が，従来，肺動脈本幹に対するアルシアン・ブノレー染色

についての報告はなく，本論文は，アルシアン・フソレー

染色陽性物質の沈着が拡張した肺動脈に認められたとす

る最初の報告と思われる.一方，弾性線維の減少が認め

られる疾患はMarfan症候群が代表的であり，その組織

学的特徴は動脈壁における中膜の弾性線維の融解，消失

とアノレシアン・ブ、ノレ一陽性物質の岡部への沈着とされて

いる.これらの組織所見は本例の拡張肺動脈壁における

所見と一致している.つまり，本症は， Marfan症候群の

局所型あるいは不全型との見方が可能になる.著明に拡

張した肺動脈主幹部が認められたという Marfan症候

群例の報告11)がみられることと，木例では拡張した肺動

脈以外にも大動脈と冠動脈において弾性線維が軽度に減

少していたことから， IDPAとMarfan症候群との関連

性が示唆される.

3. IDPAの病因

本症の病因について，発生学的に胎生期の総動脈幹の

不均等分割により大動脈が縮小する4)8)9>，または肺動脈

壁の先天的脆弱性による 10りあるいはMarfan症候群の

不全型11)ともいわれているが，定説はない.しかし，前述

したように，今回の組織学的検討から， IDPAとMarfan

症候群との関連性が示唆された.Marfan症候群にはコ

ラーゲン代謝障害16)やエラスチン異常17)が認められたと

いう報告もあり，今後はIDPAについても生化学的な面

からの検討が必要になるものと思われる.

おわりに

特発性肺動脈拡張症(IDPA)と考えられた1剖検例を

報告した.肺動脈主幹部に強性線維の融解・断裂が認め

られ， 同部にはアノレシア γ ・フツレー染色陽性物質の沈着

も確認された.また，大動脈と冠動脈にもアノレシアン・

ブノレ一陽性物質の沈着が認められた.IDPAの病因は不

明であるが，本症例の病理学的な検討から Marfan症候

群との関連性が示唆された.

本論文の要旨は，第66回日本循環器学会近畿地方会

(1988年 12月，滋賀〉において発表した.
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