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1.は じめに

呼吸生理に関するわれわれの知識が急速な進歩

を遂げ,そ の結果呼吸機能検査が一般に普及して

いつた1950年 代の終 りから1960年 代にかけて,閉

塞性換気障害を示す呼吸器疾患の うちの主なる3

疾患,す なわち気管支喘息,慢 性気管支炎,肺 気

腫症を慢性閉塞性肺疾患 と一括 して呼称すること

が広 く行なわれた.そ の理由は,こ の3疾 患の鑑

別診断が必ず しも容易でないことであつた.現 在

もなおこの呼称は一部で用いられているが,当 時

われわれは,症 例毎に詳細な観察 と検討を行なつ

てい く過程で,慢 性炎症である主病変の主座を呼

吸細気管支に特定 しうる一連の疾患が存在す るこ

とに気付いた.呼 吸器病理の山中晃教授はこれを

びまん性汎細気管支炎 と名付けた1).爾 来症例の

集積がすすむにつれ,本 症の病像は次第に明らか

とな り,そ の都度著者 らは報告を行なつ てきた

が2)一fi),漸次呼吸専門医の注 目を集めるようにな

つた.1980年 か ら1982年 までの3年 間,厚 生省特

定疾患調査研究班(班 長本間 日臣)に より,全 国

実態調査が行なわれ,北 海道から沖縄に至る全国

各地からの症例を集めて検討 した結果,わ が国に

おける実態はほぼ明 らかになつた7)。病理形態像

の輪郭も定ま り,本 症の定型像,非 定型像のほか,

呼吸細気管支に隣接する,す なわちやや高位の気

道系の閉塞を生ずる気管支 ・細気管支炎の存在も

示された8).

以 下 び ま ん性 汎 気 管 支 炎diffuse panbrm-

chiolitis(DPBと 略す)の 臨床像,形 態像の特徴,

治療,成 因について実態調査成績および多数の研

究協力者の研究成果をふまえ報告する.

2.び まん性汎細気管支炎の概念成立 までの経緯

 DPBの 概念がわれわれの頭の中でまとまるま

での経過については筆者が既にまとめて記 してあ

る9}が,そ の発端は昭和31年(1956)ま でさかのぼ

ることが出来る.本 間,三 上 ・山中は心肺感染症

が肺性心をひきおこした3症 例を報告 した10)が,

その うちの1例 は慢性副鼻腔炎を持ち,12年 の肺

感染症反復の経過をとつた36才,男 性の剖検例で

当時の成書に記載 された慢性気管支炎,気 管支喘

息,慢 性肺気腫,肺 線維症のいずれにも該当せず,

苦心の末の臨床診断は,慢 性気管支炎＋肺線維症

であつた.当 時漫性気管支炎は肺線維症および肺

気腫症の主園となるという園外の論調がわれわれ

を惑わせた時代である.こ の剖検肺について山中

は潰瘍性細気管支炎とこれに続発 した細気管支拡

張 とを観察 し,細 気管支炎を特殊な位置を占める

特殊炎として注 目すべきことを指摘 しているii).

昭和36年 黒川 らは,開 胸生検を行なつた3例 の細

気管支炎を報告 している12)が,そ の第1例 はDPB

と考え られる.昭 和37年 沢崎 らは,肉 芽腫による

呼吸細気管支の閉塞を開胸生検で確認した2症 例

を報告 し,詳細な考察を行なつた13).この病理所見

は山中の記載である.一 方われわれは臨床的には

気管支変縮症状を随伴する呼吸器疾患の中に閉塞

性細気管:支炎の存在することをみていたis).そ し

てOswald (Oswald NC;Recent trends in

chronic bronchitis Lloyd-Luke, 1958)やStuart-

*本 講 演 は1986年4月5日,東 京 都 千 代 田 区 紀 尾 井 町4-1,ホ テ ル ニ ュ ー オ ー タ ニ に て 行 な わ れ た.
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Harris (Strart-Harris CH & Hanley T

Chronic bronchitis, emphysema and cor pul-

monale,, John Wright&Sons,1957)の 見 解 や

Reid(Reid L:Pathological findings in chronic

bronchitis. Brit J Rad 32377: 291, 1959)の 所

論 に つ い て疑 義 を 量 出 したis》.指摘 した 問 題 点 は,

漫 性 気 管 支 炎 に通 常 気 管 支 李 縮 が み られ,持 続 す

る と肺 気 腫 の 発 生 は避 け難 い とか,慢 性 気 管 支 炎

に,気 管 支 炎 お よ び細 気 管 支 炎 お よび 随 伴 す る肺

感 染 症,肺 気 腫,細 気 管 支 拡 張,肺 線 維 症,う つ

血 性 心 不 全 に 至 る ま で す べ て の症 状 所 見 を含 め て

い る点 等 で あ る.

昭 和38年(1963)中 村is)お よ び滝 沢17)は,臨 床 的

に 慢 性 肺 気 腫 と診 断 した8剖 検 例 中3例 が慢 性 ま

た は 亜 急 性 気 管 支 梢 炎 で あ つ た こ とを 報 告 した.

気 管 支 梢 炎 は 呼 吸細 気 管 支 炎 で あ り,お れ わ れ と

同 じ病 態 の も の を観 察 して い た と考 え られ る.5

年 後 の昭 和43年(1968)中 村 ・金 野 は,選 択 的 肺

胞 一 気 管 支 造 影 で慢 性 閉 塞 性 細 気 管 支 炎 と診 断 し

た1例 の造 影 所 見 を 述 べ て お り,こ こで は 上 記 の

呼 称 を用 い た18).

こ の間 病 理 所 見 の 蓄 積 と共 に 次 第 に整 理 され,

昭 和46年 山 中 らは初 め て 汎 細 気 管 支 な る病 名 を 用

いis),呼 吸 細 気 管 支 の 形 態 学 的 な特 異 な 構 造 と位

置 とか ら特 殊 の炎 症 様 式 を と り うる こ と,死因 と

な り うる こ と な どを 述 べ た.続 い て 三 上 ・山 中 は

比 較 的 定 型 像 を示 した 慢 性 汎 細 気 管 支 炎 をA示 し

た が20)こ の 時 点 で は な お慢 性 気 管 支 炎 の 一 特 殊

型 と して 扱 つ て い る.

以 後 更 に 形 態 像 は 詳 細 に わ た つ て 検 討 が 続 け ら

れ,昭 和44年(1969)山 中 を 中 心 とす る病 理 学 者

に よ つ て び ま ん性 汎 細 気 管 支 炎 と い う呼 称 と共 に

形 態 像 は ほぼ 明確 に され,DPBは 形 態 学 的 に も臨

床 的 に も一 つ の疾 患 単 位 と して 扱 うべ き こ とが 強

調 さ れ た1).こ の 中 でDPBは, Langeの 症 例(後 述,

海 外 の 状 況)の よ うな急 性 か つ 若 年 者 に お こ る も

の とは 異 な る こ と,NO2な どの 刺 激 性 ガ ス や毒 ガ

ス 吸 入 と も関 連 が な い こ と な ど も指 摘 さ れ て い

る.わ れ わ れ は 翌 年 病 理 所 見 で 裏 付 け られ た10剖

検 例 の 臨 床 像 に つ い て 第20回 肺 気 腫 研 究 会 で報 告

し21),7症 例の臨床像を誌上で報告 した6).ま た同

年三上は細気管支炎として4例 の記録を残 してい

る7).こ のようにしてDPBな る疾患概念が まとま

つたところで,わ れわれは慢性閉塞性疾患 なる概

念 と既存の分類,診 断名の再吟味を試みた.そ れ

が昭和40年(1975)の 慢性閉塞性肺疾患なる著書

となつた2}.以 後 自験例の蓄積につれ知見 は増加

し一般に も注 目されるようになつた23}樽30).昭和40

年の京都での第15回 日本胸部疾患学会総会で,筆

者は辻周介会長の指名によ りDPBを 主題 とした

特別講演を行ない,形 態像 ・臨床像の特徴を報告

した3)一5)。

以後一層広 く一般の関心を集めるようになり,

過去5年 間に50を 超える多数の報告がみ られる.

始めに述べたように,昭 和55年(1980)か ら昭和

57年 に至 る3年 間厚生省特定疾患間質性肺疾患調

査研究班によつて行なわれた全国実態調査 は,わ

が国におけるDPBの 実態を明 らかに したのみで

なく,班 員はもとよりその周辺の協力者を含めて

多数の呼吸器専門医の本症についての認識 を飛躍

的に向上 させた.本 症の概念,形 態学的所見,診

断基準,X線 所見,諸 検査所見,治 療対策などが

整理 されその特徴が明確にされた311.免 疫機能の

特徴 と問題点 もほぼ明 らかになつた。成因につい

ては不明 とい う他ないが, HLA抗 原の検索か ら

DPBが 人種特異性を持つ疾患であ り,日 本人,中

国人,韓 国人にはみ られるが,白 人には殆 どない

疾患であるらしいこともわか りかけてきた.こ れ

らについては後述する.

以上が本症概念が生れてから現在までの研究の

足跡の概要である.

3.び まん性汎細気管支炎の概念

びまん性汎細気管支炎 とは,呼 吸細気管支に病

変の主座をお く慢性炎症が,両 肺びまん性に存在

し,強 い呼吸障害をきたす疾患である.形 態像は,

呼吸細気管支を中心 とした細気管支炎および細気

管支周囲炎からなる。

ここで用いた汎 という字は,汎 血管炎の汎 と同

義であつて,呼 吸細気管支壁は うす く,炎 症は容

易に壁の全層に及ぶのみでな く,そ の周辺にも波

( 2 )  日内会誌  第75巻  第10号
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図1,発 症無令 と受診年令

及することに由来する.細 気管支には気道系の非

呼吸細気管支 と実質領域の呼吸細気管支 とがある

から,呼 吸細気管支炎 と呼ぶ方が よい という意見

もあ り山中らも一時併用 したこ とがあるが,現 在

では汎細気管支炎に慣熟 した感がある.

組織像では,リ ンパ球,形 質細胞な ど円形細胞

浸潤がみ られる.し ばしば リンパ〓胞形成を伴 う

が,と きには肉芽腫による閉塞の形を とることも

ある.性 差はほとんどなく,発 病年令は10才 台か

ら高年令 に至 るまでの各年代層 にわた り,高 率

(85%)に 慢性副鼻腔炎を合併または既往にもつ.

慢性の労作時息切れ,咳,疫 を主症状 とし,頑 固

な肺感染症の反復の結果呼吸不全のため不良の転

帰を とることが多い.

4.DPBの 疫学

前述の厚生省特定疾患間質性肺疾患調査研究班

の全国実態調査(1980～1982)で は43都 道府県207

施設か ら905例 の症例が集まり,この うち診断確実

とされた ものは319例,そ の15%48例 は病理組織学

的に裏付けされた.症 例は,北 海道から沖縄 まで

の全国各地に及び,地 域的な偏 りは認め られなか

つた.

1)発 症年令: 労作時息切れ,咳,痰 などの出

現年令は10才 台か ら70才台の各年代層にわたつて

いる32).受診年令は40才 台,50才 台,60才 台が多 く

30才 台がこれに次 ぐ(図1a, b).

2)頻 度の性差: 男女比は1.4:1で 男性がや

や多 くなつているが,受 診率の差を考慮すると本

質的に性差はないと考 えられ る.

3)刺 激性ガス吸入歴・喫煙歴: 発症時の刺激

性 ガス吸入歴には特別なものは認められない.ま

た喫煙歴では,喫 煙者は総数の31.3%で,そ の喫

煙者の喫煙本数はブリンクマン指数が低 く,本 症

との関連はないと考 えられる.

4)慢 性副鼻腔炎の合併: 慢性副鼻腔炎を合

併するかまたは既往に持つものは実に84.8%と 極

めて高率で,本 症の特徴の一つであることを強調

したい.副 鼻腔炎の家族有症率は20.0%で あつた.

しかし慢性副鼻腔炎の発症時期あるいは手術を受

けた時期 と,DPBの 症状発現の時期との間には一

定の関連は認められない.

5)発 症当初の病名: 記載のある症例260例 に

ついてみ ると,図2の 如 く慢性気管支炎,気 管支

拡張症,気 管支喘息の順 となつている32)33).

5.DPBの 形態学

DPBが 一つの疾患単位 と考 えられるに至つた

最大の根拠は,そ の特徴的な病理形態像である.

この基本的病変を基盤にしてこれまた特微ある臨

床縁が形成 されるわけである.

表1は 山中 ・横山による定形的な形態学的所見

のまとめである.

剖検肺の肉眼所見は,肺 胞気腔には拡張がみら

れるのみで,破 壊や浸出などの変化はなく,一 見

して漫性肺気腫(汎 小葉型および小葉中心型.巣

状型を除 く)や 胞隔炎でないことがわかる。白色

または黄色を帯びた小斑点が散在 している.こ れ

は泡沫細胞の集簇籏である。接写所見で黒い炭粉沈

着の認め られる部分が散在するのは,呼 吸細気管

支の疲痕狭窄部で,そ の中心側の細気管支,す な

わち終末細気管支から高位の気道系非呼吸細気管

昭 和61年10月10日 (3)

図2.発 症当初の病名
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表1. DPBの 定型 的 な形 態学 所 見

(山中 ・横山)

1.病 巣は左右両肺にびまん性に分布す る.

2.病 変は呼吸細気管支に発現す る慢性呼吸細気管支炎十慢性呼

 吸細気管支周囲炎である.

(1)呼 吸細気管支壁における リンパ組織の肥大増生および小

円形細胞浸潤による壁の肥厚 。内腔狭窄,あ るいはポ リー

プ状の肉芽形成による内腔の充填閉塞が認められる(壁に

線維化または肉芽形成をみることあ り.).

(ii)主 病変部より末梢の気腔には過膨脹のほか特記すべ き病

変を欠く(まれに巣状型肺気踵ないし細気管支肺炎を合併

することもある).

(iii)病 巣ならびにその周辺の間質 ・胞隔 ・肺胞腔に脂肪を貧食

した泡沫細胞の集籏(xanthoma)を 認める。

3.終 末細気管支から高位の非呼吸細気管支,小気管支へと慢性炎

 症が波及する.

(i)小 円形細胞浸潤(漫 性気管支 ・細気管支炎).

(ii)二 次性細気管支拡張を合併.

図3,肺 割面の肉眼所見.小 斑点の散在.黒 点は

呼吸細気管支領域へ の炭粉沈着.続 発性細気管支

拡張がみ られ る。気腫,胞 隔炎はない.

支はこの閉塞に続発する二次性の拡張を来すのが

通常である.こ の二次性細気管支拡張が多発 した

領域は肉眼的に蜂巣状を呈す ることになる,気 腫

も線維化 もない.気 腔 ・肺胞腔は正常構造を保持

しているが,過 膨脹を伴 うことは珍 しくない.ま

た感染後に生 じた疲痕組織に続発す る巣状型気腫

は,進 展症例でしば しば認め られ る.

 組織所見では,呼 吸細気管支壁の肥厚,壁 の基

底膜,筋 層に主として形質細胞,リ ンパ球の浸潤

がみ られ,リ ンパ炉胞の形成を伴 う.細 菌感染が

加わ ると白血球の浸潤を認める.ま た膠原線維の

増生を伴 う肉芽組織の形成,破 壊 された上皮組織

の脱落などが内腔を埋め,呼 吸細気管支の狭窄閉

塞を生じているのが 目立つ例 もある.図5は,主

病巣の再構築図である.肉 芽組織の 目立つ ものと

図4.組 織所見.呼 吸細気管支炎 とその周囲炎,

小 円形細胞浸潤

図5.呼 吸細気管支炎の再構築 図(斉 木)

RB二 呼吸細気管支, AD:肺 胞道,斜 線部:泡 沫

細胞集簇 部

a.肉 芽組織形 のない もの.壁 の浮腫 と円形 細胞 浸潤

(前田原図)

b.肉 芽組織形成 による狭窄(前 田原図)

          図 6

目立たない ものを模型 図によつて示す(図6a,

b).長 年の経過で緑膿菌肺感染症を反復 した症例

では,感 染による修飾が加わ る.す なわち,気 管

支壁や肺組織の破壊,巣 状型肺気腫,小 膿瘍,末

(4)　 日内会誌 第75巻 第10号
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表2.胸 部X線 所 見分類

(土井,野 辺地)

a.肺 動脈 の先端 の斑点陰影胸壁 との間

に僅かな空間があ る.

図7.X線 病 型 分 類(谷

本 ・中田)

期気管支肺炎や吸引性肺炎の合併である.

6.臨 床像の特徴

1)初 発症状 と発症様式: 通常潜行性かつ慢

性進行性に発症する.初 発症状は,咳,少 量の粘

性痰,労 作時息切れである.DPB患 者の家族調査

で,自 覚症状はほとん どなく,聴 診で捻髪音を聴

取するのみで,問 診によつて運動時息切れが他人

より強いとの訴えをきき出した症例がある.慢 性

副鼻腔炎の存在を耳鼻科で確認 した.こ のような

時期の症例の発見は,ま だまれである.

初期の痰は無色または白色で少量であるが,ま

もな く細菌感 染症 状 が表 面 に現 われ,Hemo・

philus influenzae,次 いでStr. pneumoniaeを 検出

するようになると痰は黄色を帯び,量 も増してく

る.さ らに緑膿菌交代症へ移行すると痰は膿性 と

な り,量 は著増す る.緑 膿菌肺感染症は頑固かっ

進行性に経過し,一 弛一張を くり返 しなが ら遂に

呼吸不全をもた らし,不 良の転帰をとる｡

初期の聴診所見 としては捻髪音一微小水泡音と

喘鳴の混在が特徴的である.喘 鳴は気管支喘息の

ように深夜や早朝に好発するのではなく,午 前中

b.細 気管支拡張 と肥厚 した壁 の陰影が

認め られ る.

図8.CT像

非発作性に存続 し午後になると軽快する様式であ

る.聴診で捻髪音を両肺全領域に聴取することは,

胸部X線 像異常所見が過膨脹のみで他に粒状影が

認め られない場合に,本 症を疑 うよりどころとな

るもので,肺 気腫症や気管支喘息その他の疾患 と

鑑別 しうる重要所見である35).

また本症では,低02血 症の早期出現を特徴 とす

る.従 つて指尖のチアノーゼを認めることは珍 し

くない.バ チ指(軽 度のもの)も しばしば認めら

れる.

2)胸 部X線 像,CT像,気 管支造影像: DPBの

X線 像の特徴の基本は,病 理所見からも考えられ

るように主 として米粒大の小粒状影が両肺野にび

まん性に散布し,個 々の陰影は境界不鮮明かつ不

安定で消張を反復す る性格を持つ とい う点であ

る.病 変の本質が炎症である上に,肺 胞領域は含

気量を増しているから,本 症のX線 像は,ほ とん

ど異常陰影の認められないものから,随 伴する肺

炎や続発性の気腫性嚢胞(巣 状型肺気腫)や 続発

昭和61年10月10日                 (5)

注: tram lineは非呼吸細気管支および

区域気管支の続発性拡張を示す



1352   宿題報告 びまん性汎細気管支炎

性細気管支拡張によつて修飾 されるものまで幅が

ひろく,こ れが治療によつて縮小した り拡大 した

りす るので読影がむずかしい.末 期に近づ くに従

い陰影は多彩多様 となり動揺をつづける.前 述の

厚生省特定研究班の全国調査で,野 辺地 ・土井班

員を中心にDPBのX線 所見の分類がまとめられ

た36).その種類 と性状は表2の 如 くである.ま た谷

本 らはX線 病型を図7の 如 く5型 に分けた37).粒

状影の特徴お よび位置の把握はCT像 で一層鮮明

となる38).CT像 では径数mmの 辺縁不鮮明な斑点

が,肺 動脈が分枝 しつつ細小化 してい く先端付近

にぼたん雪をつけたように点在 し,し かも胸壁か

ら僅かな距離を保つているのが特徴である.細 気

管支拡張は,軌 道状陰影あるいは小輪状陰影 とし

てとらえられ る.

また選択的肺胞気管支造影も,DPBに おける細

気管支末端の閉塞状況,高 位細気管支の拡張,肺

胞像を出し難い等の特徴を描出す るので有用であ

ると報告されている18)38)39)40).前野らは39},図9a

の如 く細気管支拡張の程度 をBrondnial Index

(BI)で 現わ し,病 機の進行につれ細気管支のどの

分枝に拡張が生ず るかを観察した.通 常区域気管

支以下,各 分枝毎にBIは 順次減少 してい くが,

DPBの 進展例では第10分 枝後の拡張がみ られる.

2例 を呈示す る(図9a,b).

谷本 ・中田の1型 か ら5型 に至 るX線 病型は,

本症の経過の進展 と共に呼吸細気管支の閉塞に由

来する続発性細気管支拡張の発現,肺 感染症の反

復 に由来する搬痕組織の形成,そ れに続 く巣状型

図9.a, b. BIに よ る細 気管 支 径

の 経 時 変化(前 野)

肺気腫(嚢 胞)の 出現,気 管支肺炎の合併などの発

生に相応するものである.続 発性細気管支拡張の

発生の経緯は,X線 像のみならず,上 述のCT,気

管支造影検査による経年的な観察で証明されてい

る.そ の各型を例示した(図10,11,12).

3)呼 吸機能: 換気機能面では強い閉塞障害

と軽度の拘束障害 とか らなる混合障害を特徴 とす

る.ま た血液ガス分析では早期 に低02血 症の出現

をみることとも重要所見である.コ ンプライアン

図10.X線 病 型 の各 型(1) 図11.X線 病型の各型(2)

(6)   目内会誌 第75巻 第10号
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同一 症 例 の経 年 変 化.左:昭 和54年7月21日,右:昭 和60年5月27日

   図12,X線 病 型 の各 型(3)

図13.呼 吸機能障害の特徴(荒 木,他)

スおよび拡散能は正常範囲内に とどまる41}42》.自

験例の成績を示 した図13は その特徴を浮 き出たせ

ている.呼 吸細気管支壁の肥厚およびそれに基づ

く内腔狭窄が両肺野にびまん性に生ずる結果,残

気量増加,ガ ス分布不均等,血 流分布不均等が生

じ,早 期に低02血 症が現われると解 される.ま た

努力呼気時に空気のとらえ込みがお こり,肺 胞か

らの呼出量が減 り1秒 量,1秒 率は低下する,肺

胞は過膨脹の状態 となるが,肺 胞隔壁の破壊 はな

く正常に保たれるので,肺 コンプライァンスおよ

び拡散能は異常を示 さない.病 変が進展す ると肺

胞低換気が増強 し,高CO2血 症を伴 うようになる.

長年月の経過の後には,肺 高血圧,右 心負荷,肺

性心の状態に至る.呼 吸機能障害の進展 と病変の

進展 との相関は,X線 病型 と呼吸機能 との比較表

によつてもよく示 される.す なわち1型から5型 へ

進むにつれて,%VC,%FEV10, FEV1.0%, PaO2

表3,X線 病型 と呼吸機能(初 診時)

(本間) ():症 例数

が減少 し, RV/TLCは 増加 してい く41)(表3).

 本症の気道動態をシネブロンコグラフィーで研

究 した谷本 らの成績によると,上 述の強い閉塞障

害は,強 制呼吸時の各区域気管支の虚脱によるこ

とが示 された43)44).

4)防 御免疫機能: 前記厚生省特定疾患研究

班による全国調査において,本 症患者の寒冷凝集

素価(CHA)の 高値(全 例の90%)とIgA値 の上

昇 とが注 目された45). CHAに ついては平田ら46),

杉山 ら47),吉村 ら48》もほ とん どすべてのDPB症 例

が著しい高値を示す ことを認め(図14),次 の諸点

すなわち,こ の高値は感染原菌種 とかかわ りない

こと,重 症度 と相関せず初期の軽症例でも高値を

昭 和61年10月10日 (7)
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図14. DPBの 寒冷凝集素価

示す こと,治 療 によ り変動す るこ とな どから,

 DPB患 者は易感染性を持ち,容 易にCHAを 産生

する体質的素因を持つ ことの可能性を示唆 してい

る.免 疫学的検査では,こ のCHA高 値 とIgAの 上

昇とが確認されたといつてよかろ う.他 の免疫 グ

Rブ リン値は特に異常を示 さない. Tリ ンパ球サ

ブセ ット値 につ いては,吉 村 らは:本症患者では

OKT4+/OKT8+比 が有意に上昇 していることを

観察 し,こ れはOKT4+の 上昇 とOKT8+の 低下 と

い う二つの因子の変化によるもので,こ れは他疾

患 にみ られ ずDPBに 特 徴 的 で あ る として い

る48).杉 山らはまた本疾患者では,健 常人に比 し

Leu・2a陽性総胞%は 有意に低下し, Th/Ts(Leu・

3a/Leu-2a)比 は有意に上昇 していることを認め,

これは慢 性感染症に由来す ると考 えて いる49).

 NK細 胞活性に ついては健常人 との差はない50).

ツ反応陽性率は一般 と有意差はな く,本 症患者が

免疫不全 または特殊 な免疫異常を基盤にして発症

す るとは考 え難い.し かしDPB患 老は慢性副鼻炎

の合併,家 族内発生,CHA高 値,後 述するHLA・

BW 54抗 原の保持など,体 質的素因や異常免疫反

応の関与が推定される疾患であるところか ら,こ

の方面の今後の研究の発展を期待 したい.

5)痰 中細菌の出現 と推移: DPBの 発症がい

かなる機序によるのかまだ明らかでないが,細 菌

感染をもつて発症するとい う証明はない.も つ と

も大部分の患者が受診する時点では感染症状を

示すものが多 く,細 菌検出率は,H. influenzae 44%,

 Str. pneumoniae 12%, Ps. aeruginosa 22%で あ

り,疾 量は本症の70%が0～50mlと なつている32).

しか し早期例では,前 述 したようfi=rは 無色また

は白色で少な く,組 織像も呼吸細気管支壁の浮腫

性肥厚 と小円形細胞の浸潤であ り,好 中球などの

炎症細胞の出現を認めない.こ の時 の検出菌は非

病 原 性 菌 の み で あ る.し か し間 も な くH.

 influenzaeを 主要起炎菌 とし一部肺炎球菌に よる

肺感染症状が現われ,再 燃を反復する.次 で続発

性細気管支拡張を生ず る頃 から緑膿菌へ菌交代

し,以後は難治性の緑膿菌肺感染症の時期に入 り,

急性増悪をくり返 しながら呼吸不全状態へ移行す

る.急 性増悪期の検出菌の種類は,緑 膿菌30%,

 H. influeuzae 17%,肺 炎球菌10%,黄 色ブ ドウ球

菌3%,嫌 気性菌2%な どである51).緑膿菌が多 く

検出されるのは,基 礎疾患であるDPBの 既感染緑

膿菌が検出されるためで,真 の急性増悪の原因菌

であるインフルエソザ菌や肺炎球菌の培地上の発

育が緑膿菌に覆われるため と考えられ,治 療に用

いる抗生剤の選択 に当つて注意すべき点である.

 緑膿菌の最初の定着部位は,本 症の経過に伴 う

形態学的変化 と検 出菌の推移 とから続発性細気管

支拡張箇所 と推定されるが,剖 検肺についての蛍

光抗体法および酵素抗体法 による縁膿菌染色で

は,気 道,肺 実質のみならず,リ ンパ系,血 管壁,

血管腔 内にも浸潤侵入 して いることが認め られ

た52).

6)そ の他の所見: 白血球増加,好 中球増加,

血沈促進,CRP陽 性などの炎症反応の認め られる

他,RA陽 性率が病期の進行 とともに高 くなる(約

60%,平 均40%).

7.成 因

DPBの 成因については 目下のところなお不明

とい う他はない.し かし本症が遺伝的 または体質

的素因の強い関与のもとに発症する疾患であるこ

とは,家 族発生例の多いこと,高 率な慢性副鼻腔

炎の合併,発 症様式などから十分推測 されるとこ

ろである.ま た最近では,人 種特異性を持っ疾患

であることも強 く示唆 されてきた.

家族発生は,慢 性副鼻腔炎が遺伝的素因の影響

を強 く持つ疾患である53》ところか ら注 冒される.

(8)  日 内会誌 第75巻 第10号
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表4.各 民 族 にお け るHLA-BW 54抗 原 険 出 頻 度　

(国際組織適合性 ワー クシ ョッブ, 1980年)

図15. DPBに おけ る8w54出 現 頻 度 の 病 型 別 比 較

(洲 崎 ら). DPB:び ま ん性 汎 細 気 管支 炎 群. Other

 Types;慢 性 気 管 支炎 ・気 管 支 拡張 症 群

本症Yrつ いての調査が行なわれるにつれ親子,兄

弟姉妹発生例の報告は増加しつつある54)～58).副鼻

腔炎の親子罹患は,両 親正常,片 親罹患,両 親罹

患の場合の子供の罹患率は,そ れぞれ10～40%,

50～60%,60～68%と 報告されている.こ の家族

相似性は洞発育の相似性に基づ き,特 に洞発育の

不良群の両親を持つ子供の洞発育は:不良で,洞 発

育 とい う先天性素因が慢性副鼻腔炎の発症に関連

すると考えられている.

この事実か ら洲崎 ・杉山 ・工藤 らは,免 疫応答

に関係する遺伝子が存在す るとされている領域で

ある,ヒ ト第6染 色体上 に存在するHLA抗 原の検

索を行なつた.そ の結果,家 族発生例のみならず,

 DPB患 者では健常人お よび他疾患患者 に比 し高

頻度にBw 54抗 原を保有することを見出した(図

15).す なわちDPB 19例 中13例(68.4%)にBw54

が鵡現し,対 照群 と比較 しx2値36.2, Pc値2.04×

10-9, RR 16.8と 高度の相関を示した59).こ の こと

は,DPB発 症に何 らかの関連を持つ遺伝子が第6

染色体短腕上(HLA領 域)に のつていることを意

味する.

杉山 らはDPBとBW54と の関連は, BW54とDPB

の疾患遺伝子が連鎖不平衡にあるためBW54と 密

接に関連 して遺伝 していることが考 えられ るとし

ている60).

この事実に 関連 して興味あることは, BW54は

モンゴロイ ド特異抗原 と呼ばれるほど特殊な抗原

であ ることで,1980年 の国際組織適合性 ワーク

シ ョップによる世界各人種におけ るBW54の 頻度

をみると表5の 如 く, BW54を 保持するのは日本

人 と中国人(10～15%)お よびユダヤ人のごとく

一部(0 .8%)の みで,岡 じモンゴロイ ドでもアメ

リカインディアンには存在 しないsi).白 人にはほ

とんど存在 しない.韓 国人についての国際調査は

未施行であるが,杉 山らは在 日韓国人二世のDPB

患者をみてお り60),Okimotoら はインスリン依存

性糖尿病の調査で韓国人 もBW54抗 原を持つこと

を見出している62)。筆者は,ハ ワイ在住の日系アメ

リカ人の定型的DPB例 を知つて いる. BW54は

Bw22か ら 日本人特異抗原 として独立 した もの

で,本 邦のインスリン依存性糖尿病,原 因不明の

肝硬変,Vogt一 小柳一原田病などと相関す ることが

知られている.以 上の裏実にかんがみ, DPBは 日

本人,中 国人,韓 国人にはみられるが,欧 米人の

間には発生しない可能性がある.

細気管支炎研究に関す る海外の現況はこれを裏

付けているように思われる.い ずれに してもDPB

は人種特異性の強い疾患であ り,素 因に何 らかの

誘因 が加わつて発症に至ることが考 えられる.こ

れを裏付ける実証データが更に蓄積 されることを

期待 したい.

昭 和61年10月10日　 (9)
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8.診  断

これまで述べてきたDPBの 形態像,臨 床像の特

徴をふまえて,厚 生省特定疾患問質性肺疾患調査

研究班が昭和57年 度に作製 した診断基準は表5に

示す如 くである.筆 者はその後の研究の進展によ

る成果をふまえて表中下段の参考項 目を加えた.

 以上を総合すればDPBの 診断は可能である. X

線所見が正常あるいは喘息発作時にみられる過膨

脹所見のみの症例でも,労 作時息切れ,両 側広範

に聴取す る捻髪音および/または喘鳴,Po2低 下を

示 しDPBと 診断 しうる場合がある.

診断基準の中の湿性 ラ音は,早 期では捻髪音で

あ り,続 発性細気管支拡張が生ずると小ないし中

小水泡音を聴 くようになる.乾 性ラ音は喘鳴の こ

とが多い.

数量化理論によつて肺気腫症 との鑑別診断の試

みもなされた63》.また組織診断は,経 気管支肺生検

法(TBLB)の 普及に伴い広 く行なわれ るように

な り,呼 吸細気管支領域を含む良い試料が採取で

きた場合は診断確立のための有力な所見を提供す

る64》.

9.経 過 と予後

初発の契機が細菌感染であるとは言い難い.既

に述べたように,早 期例の組織所見,初 発症状 ・

所見などが細菌感染症の裏付けを欠 くか らである

が,特 発性間質性肺炎 と異な り(組 織所見は,胞

隔の リンパ球,形 質細胞など小円形細胞の浸潤で,

病変の位置は異なるが組織所見は似るが,本 症 は

末期まで肺感染を生 じない),細 菌感染が問 もな く

表面に出てきて頑固な漫性進行性肺感染症の経過

を辿ることになる. H. influenzae菌 を主とす る感

染をくり返す長い年月の後,緑 膿菌肺感染症に 移

行すると, hの 抗生物質の組み合せ,同 時併用,

吸入 ・静注 ・点滴など種 々の投与法を併用 しても

一弛一張を反復 しつつ進 行性 に経過 し,低02血

症,高CO2血 症のコン トロ一ルが困難 とな り,呼吸

不全のため不良の転帰をとる.比 較的定型的な経

過表を図示する(図16).従 つて緑膿菌交代症の発

現は予後不良の徴 といえる.図17の ように緑膿菌

表5.び まん性111細気管支炎診断の手引 き

 (厚生省研究班1982年)

〔主要臨床所見〕

1)臨 沫症状:咳,痰,お よび労作時息切れ

2)胸 部聴診所見:湿 性ラ音,乾姓ラ音

3)胸 部X線 所見:両 肺野びまん性散奄性粒状陰

 影および肺の過艇脹張見

4)呼 吸機能検査湊見:1秒 率低下,肺活量低下,

    残気率増加,低酸素血症の4項

       目中3項 目以上を満たす もの

〔診断〕

臨床約に上記の主要臨床藤見の各項 日をみたす

 ものである。鑑鋼診断上注意を要する疾患 は慢性

 気管支炎,気管支鉱張症,気管支喘息,肺気腫症で

ある.

病理総織学的検査は本症の確定診断上有用であ

る,

〔追加項 目}

1)慢 性副鼻腔炎の合併または既釜

2)免 疫機能検査撰見: CHA上 昇, IgA増 加,

OKT4/OKT8上 昇

3)可 能な場合HLA-BW54抗原 保有の証明

〔注〕

湿性 ラ音:早 期は捻髪音

乾性 ラ音:多 く喘鳴

図16.定 型的経過を とつた1例

内○俊○(34才,M)経 過表

図17.緑 膿菌感染時か らの実測生存率

(10) 日内会誌 第75巻 第10号



本間 日臣  1357

交代症発症後の5年 生存率は全国調査で約8%と

極めて低い65}(図17の 点線) .現 在では緑膿菌に有

効な新 しい抗生物質の種類が増 し,治 療は多少容

易になつて生存期間の延長がみられる(図17の 実

線)が,ま だDPBは 難病 と称するに十分価する疾

患といえよう.

10.治 療

目下の ところわれわれは治療対策上,形 態学的

変化を念頭におきなが らDPBを3期 に分けて治

療を行なつている66)一73》.

1)第1期 の治療

症状 ・所見: 気道蛮縮症状+低021血 症。

治療:① ステ ロイ ド,②O2投 与,③ 副鼻腔炎

治療.

この時期の呼吸細気管支の変化は,壁 の浮腫性

肥厚が主体をなし,少 数の リンパ球,形 質細胞な

どの浸潤 があ り,好 中球はみ られない.喀 痰培養

は陰性である.し たがつてステロイ ドのみで治療

しうる.自 験例の成績を紹介すると,プ レドニソ

ロン換算で30mg毎 日で開始,2～3週 継続後10

mg減 量,以 後2週 ご とに減量 して5mg数 週で終

了.減 量の 目安は,捻 髪音と喘鳴の消失,Paoz正

常化,労 作時息切れの寛解である。投与開始1週

以内に大幅な軽快をみる.6ヵ 月程度で終了でき

る.

02投 与は初期からみられる低02血 症,こ れによ

る息切れ緩和 のための対症治療で,ll/分 程度で十

分である.

また本症は前述のように高率に慢性副鼻腔炎を

合併するので,耳 鼻科での診断に従い治療してお

く.副 鼻腔からの細菌培養 もしておきたい.

2)第2期 の治療

症状 ・所見: 気道変縮症状.肺 感染症十低02

血症.

治療:① ステロイ ド(必 要時),② 抗生物質,

③気管支拡張薬十喀痰 融解薬 ④02投 与(必 要

時),⑤ 緑膿菌感染予防としてのワクチン注射(試

行中).

この時期は,明 らかに黄色痰の増加と多 くの場

合Hemophilus influenzae菌,と きに肺炎球菌の検

出とで捉 えられる肺感染症の症状所見が表面に出

てくる.す なわち喘鳴,低02血 症に肺感染症状が

加わ る.初 期か ら末期に至るまでみられる気道李

縮は,早 期には気管支喘息と誤診 される原因 とな

り,末 期では頑固で喘息重積状態の観を呈するこ

ともあ り,氷 症症状の特徴の一つと考え られる.

 この第2期 は,肺 感染症発症間もない時期 と慢

性に肺感染症を反復 し,緑 膿菌交代症への移行を

間近にした時期 との2期 に分け うると考えてい

る.前 者の時期では,肺 感染症を速かに除 くと第

1期 と同様根治に到達するかも知れない.後 者で

は,緑 膿菌交替症を避 けることが治療の主目標 と

なる.

肺感染対策: H.influenzaeや 肺炎球菌に感性

ある薬剤は多数あ り,ABPC系 薬剤, CTM,第3

世代CEPsな どが使用 され,高 い効果をあげてい

る.

気道〓縮対策: 諸種気管支拡張薬を経ロ また

はおよびエロゾルにて投与す る.こ の蒔喀痰融解

薬 も使用するのが通常である.肺 感染症が うまく

抑制され ると,喘 鳴は減少 し,息 切れはは軽快す

る.肺 感染症発症早期には,こ の時ステロイ ドを

与えて治癒に向わせる可能性のあ りうることは前

述した.慢 性に経過した場合には,喘 鳴が頑固で

ステロイ ドの併用が必要のことがまれでない.こ

の場合 のステロ イ ドは喘息治療 と同様対症的に用

いるのである.(必 要時)と したのは,こ の二つの

意味を含めたものである.

低O2血 症対策: 軽快時にはもちろんO2投 与

の必要はない.増 悪時で もこの時期では2～3m1/

分の投与でPao2の 上昇をみ, Paco2が 高 くな りす

ぎることはない.

緑膿菌感染予防対策: ワクチンに よる対策

で,第3期 の項でまとめて述べる.

この時期の問題点は緑膿菌肺感染症への移行の

予防である.し たがつて喀痰からの検出菌に絶え

ず注意 し,定 期的に検痰を行なう必要がある.

3)第3期 の治療

症状 ・所見: 気道〓 縮症状十緑膿菌肺感染

症+低02血 症＋高CO2血 症十右心不全.

昭 和61年10月10日 (11)
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表6.び まん性汎細気管支炎の治療の まとめ(本 間)

緑膿菌 ワクチン療法

治療:① ステロイ ド,② 抗生物質,③ 気管支

拡張薬十喀痰融解薬,④ 低濃度02,⑤ 右心不全対

策,⑥ リハビリテー シ ョン,⑦ 緑膿菌感染対策 と

しての ワクチン注射(試 行中).

がんこで難治な緑膿菌肺感染症が前面に 出てき

て次第に呼吸不全が進行し,遂 に右心不全のため

不良の転帰をとる時期である.

喀痰は強 く膿性 とな り,量 は1日100～200ml,

ときに300m16に も及ぶ.低02.血 症は強 くな り,CO2

蓄積 も伴 うようになる.呼 吸不全が進行 し右心不

全のため浮腫が現われる.

緑膿菌肺感染症対策:　 長期に亘つて一弛一張

を反復 しつつ進行す るのを常 とする.感 性 テス ト

の成績 と臨床効果 とは必ず しも一致 しないので,

個別的に効果を観察 しつつ薬剤の選択,投 与量を

調節する必要がある.し か し近来緑膿菌に有効な

抗生物質の種類が増加 したので,以 前 より治療は

かな り楽になつた.に もかかわ らず高CO2血 症を

伴 う呼吸不全に至つたものの予後は,生 存期間の

大幅な延長は認められるが依然として良 くない.

薬剤 としては抗緑膿菌PC, CFS,抗 緑膿菌 ア ミノ

配糖体の併用を行な う.

気道〓 縮対策:　 この時期の気道変縮は強 くか

つがんこで,ス テロイ ドの使用が避けられな くな

る.用 量を加減 しつつ長期継続投与になる.も ち

ろんほかの気管支拡張薬や喀痰融解薬の経 口,点

滴,吸 入を も併用する.

呼吸不 全対策:　 血 液 ガス を測 定 しつ つ,

Paco2の 上昇を来 さないよう02濃 度を調節す るこ

とになる.浮 腫 に対 しては利尿薬を投与する。 こ

の量を症例別 に調整する.

緑膿菌 ワクチン療法:　 宿主側の緑膿菌感染に

対する抗体価を高め,第2期 においては緑膿菌交

代症の予防を,第3期 においては既に発症した緑

膿菌肺感染症の緑膿菌のコロニゼーシ ョン化を図

ることを 目的 とする.

ワクチン投与法は,共 通蛋白抗原(OEP),エ ラ

スターゼ トキソイ ド(ET),プ ロテアゼ トキソイ

ド(PT),お よびエキソ トキシン(EXT)を1～10

kg皮 下注から開始 し1-2週 毎に倍増し,50μgを

維持量 として2～4週 毎に投与する69)一71).これに

よ り緑膿菌未感染DPB患 者では抗OEP,抗 プ｢T

アーゼ,抗EXT抗 体価の上昇,既 緑膿菌感染DPB

患老では,既 に上昇していた抗プロテアーゼが更

(12)  日内会誌 第75巻 第10号
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表7.閉 塞性気管支 ・細気管支炎

Bronchobronchiolitis obliterans (BBO)

概念:終 末細気 管支 よ り高位 の 内径1-3mmの 気 道 系小気 管 支 ・

細気 管支 の閉 塞を もた らす 漫性 炎症懐 疾患 で ある.

分類:

1)原 因不 明のBBO

2) RAFTと もな うBBO

表8.閉 塞 性 気管 支 ・細 気管 支 炎(broncho-bronchiolitis

obliterans)

A:剖 検

に上昇 した71).ま た緑膿菌未感染老17例 中11例 で

は,平 均2.6年 の間,緑 膿菌交代症の発生をみてい

ない.従 つて ワクチン療法は,緑 膿菌交代症の予"

防および既感染者における緑膿菌コロ二ゼ一ショ

ン化に有効 と考えられる.

DPBの リハビリテーシ ョンは,肺 理学療法,運

動療法,在 宅02療 法からな り,相 応の成績をあげ

ている73).腹式呼吸練習の成績では,1回 換気量の

増加,分 時換気量,死 腔換気率,酸 素当量,Paco2

の減少がみ られた。N2洗 い出しも促進す る.ま た

体位 ドレナージによる排痰法 も喀痰量の多い症例

では有効である.

以上のDPB治 療のまとめを表示する(表6).

 11.隣DPBの 隣接疾患閉塞性気管支炎 ・細気管

支炎bronchobronchiolitis obliterans(BBO)に

ついて

前項まで一 つの疾患単位 としてのDPBの 特徴

を述べた.特 に最近の研究は本症が人種特異性の

強い疾患であ り,欧 米には極めてまれな疾患であ

ることを示唆 している.

 このことは海外の緬気管支炎研究に関す る報告.

か らも察せ られるところで74》,この ことについて

は後述する.と ころで呼吸細気管支ではなく,終

末細気管支 よ り高位 の内径1～3㎜ の小気管支力

ら非呼吸(気 道系)細 気管支にかけて内腔が肉芽組

織 によ り狭窄ないし完全 閉塞をお こす疾患があ

る.わ れわれはこれを原因不明のBBOと 慢性関節

リウマチに合併するBBOと の二つに分類 した(表

7),

1)原 因不明のBBO: かかる疾患の存在につ

いてはかな り以前か ら山中らが気付いており,い

くつかの報告で触れている8)～75)76).頻度はDPBよ

りはるかに低 くまれな疾患であ り,前 記厚生省特

定疾患調査研究班の全国調査でもほとんど見出さ

れなかつた.肉 芽組織は,炎 症細胞浸潤の認め ら

れないものから著明なもの,癩 痕形成を示す もの

まで種々である.山 中 らは既に20例 を収集してい

る.模 型図(図18)で 示す ように病変の主座は気

道系にある.症 例の一覧表(表8)か らもよくわ

かるように,主 病変の存在部位以外にDPBと の相

違点は以下の諸点である。

①女性が多い.② 胸部X線 像:異 常所見に乏

しく,過 膨脹所見のみを示す.③ 副鼻腔炎の合併

を特徴 としない.④ 年令がDPBよ り若年者の方に

傾 く.⑤ 呼吸器症状:DPBよ り病変の数は少な

いが,閉 塞部の支配領域が広いため呼吸困難が強

い.感 染症状は乏 しい.⑥ 予後はDPBよ り一層不

良である.経 過が早 く短かい.

このBBOに ついては非呼吸細気管支に病変が

限局するものもあ り,今 後症例集積につれ更に明

らかにされていくもの と考えられる.

2)慢 性関節リ ウマチに合併するBBO: 本症

は1977年 頃からぽつぽつイギリ スで報告が現われ

始めたもので781,わ れわれが自験剖検例を報告 し

たのは1982年77)である.イ ギ リスについでカナダ,

最近 では アメ リカで も報 告 が出 は じめ て い

昭 和61年10月10日 (13)
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表9.慢 性関節 リウマチに合併 す るBBOの 報告例一覧

図18.び まん性汎細 気管

支炎DPBと 閉塞 性気 管

支細 気 管支 炎BBOと の

病変部位(山 中)

図19.関 節 リウマ チ合 併

BBOの 肺(斉 木 原 図)

る79)'81)84)'86).欧洲 で は,フ ィ ン ラ ン ド,ベ ル ギ ー

か ら も症 例 報 告 が 出 た.こ れ まで の 報 告 され た 症

例 の 一 覧 を表9に 示 した.臨 床 像 は原因 不 明 の

BBOに 酷 似 す る が,す べ て 女 性 で あ り,予 後 は一

層 不 良 で,1.5年 以 内 に 不 良 の転 帰 を とつ て い る こ

とが 注 目さ れ る.主 病 変 は 内 径1～3mmの 気 道 系

細 気 管 支 に あ る と記 載 され て い る.図19は 自験 例

の 剖 検 肺 の 所 見 で,肉 芽 組 織 に よ る閉 塞 部 位 とそ

の 大 き さを 示 す 。

3)慢 性関節 リウマチ以外の膠 原病 のBBO:

同 じ病変がSLEに み られた とい う報告が二つあ

る82)83)。Mathhayは12例 中1例 に細気管支炎をみ

ている. Kinneyは26才,女 性の1例 報告である.

 PSSの 細気管支炎はGosink96)が 細気管支炎 のあ

る1例 に言及 しているのみである。

膠原病細気管支炎は基礎病変の性質上,気 道系

細気管支狭窄の他に多少とも胞隔炎をも伴 うこと

が認められる.

12.海 外 における細気管支炎研究の状況

国外の成人にみ られ る細気管支炎の報告は,急

性のもの,慢 性の もの,膠 原病特に慢性関節 リウ

マチの細気管支病変の三つに大別できる.歴 史的

には19◎1年のLangeに よる急性肺感染症で死亡 し

た2症 例の気管支炎十閉塞性細気管支炎の報告が

閉塞性細気管支炎の呼称を用 いた最初のもの87)と

してよく知 られているが,こ れはDPBと は明らか

に異なる.第1例 は22才 の女性で,僅 か8日 の経

過,第2例 は32才,男 性で5ヵ 月の経過,す なわ

ち,若 年かつ急性の肺感染症で,形 態像 も気管支

から細気管支 さらに実質領域へ及ぶ広範な炎症を

示 している.こ の報告以後,原 因不羽の肺感染症,

百 日咳,麻 疹,イ ンフルエンザ,狸 紅熱,刺 激性

ガス,毒 ガス,異 物吸入による細気管支炎の報告
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が 散 発 す る88)一901.当時 と現 在 とで は 細 菌 学 的 エ コ

ロジ ー,抗 生物 質 を含 む 治 療 法 に格 投 の 差 が あ る

の で,上 記 諸 原 因 に よ る感 染 性 急 性 細 気 管 支 炎 が

時 に 死 因 とな つ た もの と考 え られ る.NO2ガ ス お

よ び 小 児 症 例 か ら 分離 した ウ イル ス を ハ ム ス タ ー

に 吸 入 さ せ て 細 気 管 支 炎 を お こ し た 報 告 も あ

る91)92).い ず れ に して も近 来 急 性 の 成 人 の 細 気 管

支 炎 は 問 題 と なつ て い な い.

慢 性 の もの につ い て は1971年 呼 吸 機 能 の 面 か ら

small airwayの 閉 塞 性 疾 患 と い う題 名 で, Mack-

lemら の7例 に つ い て の 報 告 が 出 た95).し か し気

管 支 樹 の ど こ に病 変 が あ るの か を特 定 して い な い

上,病 像 の 詳 述 が な い の で,DPBと の 比 較 が で き

な い.Gosinkら96)は1973年,組 織 標 本 でbron-

chiolitis obliteransと 考 え られ た も の か ら逆 に 症

例 を 収 集 し52例 のX線 像 を 検 討 し,18例 に結 節 陰

影,2例 に 過 膨 脹 所 見 を 認 め て い る.し か し臨 床

像 の記 載 は 乏 しい.1981年 に な る とTurtonら98}が

10例, Hawleyら99)が3例 の 閉 塞 性 細 気 管 支 炎 例

を 報 告 した. Turtonら の10例 中5例 は 関 節 リウ マ

チ を合 併 し,9例 が 女 性 で あ り,罹 患 部 倍 は1～3

㎜ 以 下 の 細 気 管 支 と な っ て い る. DPBと は異 な

る.慢 性 関 節 リウ マ チ のBBOの 疑 もあ る.し か し

彼 らは,明 らか に一 つ の 疾 患 単 位 で あ る と主 張 し,

慢 性 気 管 支 炎 と区別 す る た めcryptogenicの 字 を

冠 した とい う. Hawleyの3例 中1例 は胞 隔 炎 で

あ り,他 の2例 も形 態 像 は 呈 示 され て い るが,吟

味 不 十 分 で あ る.

Liebowの 肺 線 維 症 分 類 の 中 の 一 型 と され て い

るbronchiolitis obliterans and alveolar damage

(BIP)をbronchiolitis obliterans organizing

pneumoniaと 呼称 した 報 告 が あ る100).こ の もの は

む し ち肺 炎 の 一 特 殊 型 と考 え た 方 が よい か ら,究

極 的 に 蜂 巣 肺 を もた らす 間 質 性 肺 炎 の カ テ ゴ リー

か ら外 した 方 が よ い と い うの が 筆 者 の 見 解 で あ

る.

以 上 海 外 の 研 究 状 況 を み る と,「7。 成 因 」 の項

で 述 べ た よ うに, DPBは 人 種 特 異 性 の 明 ら か な疾

患 で,欧 米 に は ま れ に しか み られ な い 疾 患 の よ う

で あ る.

13.む す び

DPBの 臨 床 像 ・形 態 像 の特 徴,人 種 特 異 性,成

因,治 療 の 問 題 点 に つ い て述 べ,隣 接 疾 患BBOに

つ いて 触 れ る と共 に 海 外 に お け る細 気 管 支 研 究 の

状 況 を 概 観 した.

本 報 告 の資 料 の 多 くは,厚 生 省 特 定 疾 患 「間 質

性 肺 疾 患,調 査 研 究 班｣の 班 員 な ら び に研 究 協 力

者 各 位 の御 協 力 に よつ て得 られ た も の で あ る,記

して 感 謝 の 意 を 表 す る.

また 概 要 は,第83回 日本 内 科 学 会 講 演 会 の 宿 題

報 告 と して報 告 した.そ の機 会 を与 え られ た 武 内

重 五 郎 会 頭 に 深 謝 す る,

研 究施設および協力者: 北大第一内科 川上義和,東

北大第一内科 滝島 任,岩 手医大第三 内科 田村昌士,

自治医大呼 吸器 内科 北村 諭,国 療 東京病院 呼吸器科

米田良蔵,東 大第三内科 杉山幸比古,日 大第一 内科 岡

安大仁,杏 林大第一内科 小林宏行,東 女子医大第一内科

滝沢敬夫,関 東逓信 病院呼吸器科 鵜沢 毅,順 天堂大呼

吸器科 吉良枝郎,虎 の門病院呼吸器科 谷本普一,横 浜

市大第一 内科 大久保隆 男,聖 路加 国際病院病 理 山中

晃,斎 木茂樹,信 弼大第一内科 草間昌三,西 新潟病院内

科 近藤有 好,名 大第二 内科 佐竹辰夫,名市 大第二内科

山本正彦,京 大胸研内科 泉 孝英,奈 良医大第二内科 三

上理一郎,近 畿 中央病院呼吸器科 北谷文彦,広 大第二内

科 西本幸男,川 崎医大呼吸器内科 副島林造,国 療南福

岡病院内科 長野 準,長 崎大第二内科 原 耕平,長 崎

大熱研内科 松本監蔵,県 立中部病院内科 宮城征 四郎.
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