
皿． CP C報告

ill. I C P C報告（2012年 4月～2013年 3月）（中央市民病院）

第 1田中央市民病院CPC報告

［症例 1] 

1.症例テーマ．臓帯血移植後に発症したリンパ増殖

性疾患の一例

2. 診療科、主治医・受持医：免疫血液内科永野誠治

田端淑恵

3. CP C開催日：平成24年5月16日

4. 発 表者：臨床側（永野誠治）

病理側（山下大祐）

5 患 者： 58歳、女性

6. 臨床診断：

# 1. 移植後リンパ増殖性疾患 post-transplantation

lymphoproliferative disorder; PTLD 

# 2. CMV感染症

# 3. CML骨髄移植後再発臓帯血移植後

7.剖検診断：

# 1. malignant lymphoma (diffuse large B-cell lymphoma, 

EB vims associated secondary lymphoma）消化管全

均支・両肺・惇臓・腸間膜リンパ節・左内鼠径リン

ノf節

# 2. 慢性骨髄性白血病何ML）治療、臓帯血幹細

月包移植後、再発なし

# 3. （敗血症）血液培養で Enterococcusfaecium ＋消

イじ管腫虜壊死著明 細菌および真菌多数

8. 臨床情報

1 ）現病歴：

2007年7月慢性骨髄性白血病の急性転化（以下

CML-BC）に対し、 Imatinibを併用した化学療法で

加療され10月に寛解を得られるも、 12月に再発が

認められ（pointmutationは E255Vのみ）、その後

dasatinibで加療され慢性期（以下 CP）を維持して

いた。 2008年2月に HLAallele matchの非血縁間骨

髄移植を前処置 CY+TBIで先端医療センターにて

施千子された。 8月に頭痛・項部硬直が認められリコー

ルより中枢神経再発が確認された。全脳照射、髄腔

内t克がん剤投与および dasatinib内服で9月に分子

学的寛解を達成した。 2009年 5月 amp-CML値の上

昇あり分子学的再発と判断され、ドナーリンパ球

輸？主や IFN療法を追加されるも無効であり、また

dasatinibは消化管出血のため不耐容となっていた。

再度 BCに悪化し、 laspを併用した化学療法を施

行され血球回復が認められない状態で2010年3月前

処置 Flu+BUでの瞬帯血ミニ移植を先端医療セン

ターで施行された。 GVHDの合併は認められなかっ

たが、移植後早期に PRESを合併し、その後6月に

TTPを発症し血紫交換が行われた。 10月に先端医療

センターを退院し、近医と先端医療センターでフォ

ローを継続されていた。

12月より原因不明の発熱・食欲低下・意識レベル

の軽度低下が認められ、近医より先端医療センター

で加療依頼あり、全身状態の悪化もあり当院で精査

加療を行うこととなった。

2）既往歴・家族歴など

子宮筋腫手術後

3）診療所見

PRESによる FK506および CyA不対応のため、

GVHD予防は MMFおよび PSLで継続されていた。

来院時の意識は JCS10程度、 WBRT後であり白質

脳症の進行を疑うも画像上著明な悪化は認めなかっ

た。髄液は正常。採血データ上、胆道系優位の肝障害、

高フェリチン血症を認めた。明らかな GVHD所見

はなかった。

4）主な検査データ
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5）画像診断所見

CT所見

1/5：右胸水あり。肺野はやや間質影が背側で

目立つが、吸気不良でも説明できる程度。肝実質も

軽度濃度上昇があるが、ヘモクロマトーシスと言え

る程の変化ではない。その他、感染の focusははっ

きりじない。

1 /27：肝は Glisson鞘沿いに LDAを認めるも有

意なリンパ節腫大なし。肝門部のリンパ節腫大は認

めず。消化管は全体的に、特に上行結腸に著明な浮

腫性変化を認めて十二指腸部の腫癌も指摘困難。左

肺上葉末梢に 1cm大の GGO/consolidationを認める

( 1/ 5は認めず）。

6）経過・治療

入院時 CMVantigenemia高値であり、CT上 CMV

肺炎を疑う GGOもありガンシクロピルおよび IVlg

で加療を開始した。また EBY-DNAも高値、末梢血

の EBYプロウイルス donality：が southernblot陽性

で確認され、 1月中旬より貧血の進行を認め内視鏡

検査にて CMV感染を疑う潰蕩病変が十二指腸に散

見され、生検結果は lymphoma(DLBCL、EBER陽

性）であった。その後、呼吸不全の急速な増悪を認

めた（呼吸不全出現前後の CT所見は上記を参考）。

CMVのantigenemiaおよび DNAcopy数の改善は認

めていたが、同時期に ~D グルカンの上昇が認めら

れたため、真菌・カリニ肺炎の鑑別もあがり加療を

併用しながら、肺 PTLDとしての加療は rituximab

の weekly投与で31日より開始した。ただ呼吸不全

の改善は認められず、その後血圧低下2月8日に永

眠される。

7)手術所見

なし

8）症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

来院時より CMV感染を疑うウイルス量、また入

院経過中で呼吸不全の悪化とほぼ同時期に ~D グル

カンの上昇も認めた。 PTLDのみで呼吸不全の説明

がつくかどうか。

9. 剖検情報：

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変］

1. malignant lymphoma (diffuse large B-cell 

lymphoma, EB virus associated secondary 

lymphoma) 

消化管全般・両肺・牒臓・腸間膜リンパ節・

左内胤径リンパ節

2. 慢性骨髄性白血病（CML）治療、臓帯血幹

細胞移植後、再発なし

3. （敗血症）血液培養で Enterococcusfaecium + 

消化管腫蕩壊死著明細菌および真菌多数

［関連病変］

1.急性間質性肺炎硝子膜形成

2. 血球貧食

3. 肺うっ血

4 肝細胞索のやせ（zone3中心）

5 腎髄質うっ血

6.ヘモジデリン沈着

肝臓・牌臓・謄臓・肺・骨髄

2）担当病理医：山下大祐

3）病理医からのコメント

肉眼的に諸臓器（両肺・消化管・リンパ節）

に DLBCLと思われる病変を認めた。また消化管

病変は壊死が著明で、生前の血液培養で腸球菌

(enterococcus faecium）が検出されたことと併せて、

これらの腫蕩壊死巣から腸内細菌が血管内に入り敗

血症を来した可能性を考えた。

組織学的に DLBCLは諸臓器に転移・浸潤を認め

た。また腫蕩細胞はリンパ管や比較的太い血管壁内

外にも多数認めた。凝固系異常に少なからず関与し

たと考える。画像上、 2011年l月上旬の CTでは肺

にARDS、腫癌どちらも明らかな所見を認めなかっ

た。しかし同年 l月下旬の CTでは共に認めた。詳

細な時系列は不明であるが、腫療の肺転移により、

呼吸面積の減少、リンパ流うっ滞などを来たし、呼

吸状態が悪化、高濃度酸素の投与による硝子膜形成

で、悪循環に陥ったことも死因に大きく影響している

と考える。

10.考察：

同種骨髄移植における PTLDの発症頻度は 1%未満

とされるが、 T細胞除去（ATGの投与を含む）を行っ

た移植、臓帯血移植といった条件では頻度は著しく

上昇する。本例は来院時より EBY-DNA高値であり再

移植症例であることや臓帯血移植後であることから

PTLDの発症に注意を払うべき症例といえる。最終死

因はリンパ腫病変の多発していた腸管粘膜を門戸とし

た腸球菌の sepsisであったが、直前の呼吸不全が致命

的であった。 rituximabによる治療は奏功しなかったが、

解剖により肺 PTLDと特定できたことは、入院時の

CMV 血症、呼吸不全悪化時の ~D グルカンの上昇か

ら感染性の肺炎の可能性も残っていた臨床上問題点を

解決した。



［症例 2]

1.症f列テーマ．来院後8時間で死亡に至った肝膿蕩

の一例

2. 診療科、主治医・受持医：消化器内科北本博規

福島政司

3. CP C開催日．平成24年5月16日

4 発 表 者・臨床側（北本博規）

病理側（市川千宙）

5. 患 者・ 62歳、女性

6. 臨床診断．肝膿蕩

7. 剖干会診断：多発肝膿傷、感染性血栓

8. 臨床情報：

1 ）現病歴：

（本人の全身状態悪く、付添いの夫から病歴聴取）

2012年4月6日頃から軽度頭痛の訴えあったが、 4

月8日には息子と買い物に出かけるなど、ほほ普段

通り生活できていた。 4月9日の18時頃、自宅台所

で手足に力が入らない様子で、っかんだものを床に

落とすなどの episodeあり。 4月10日朝に身動きが

できない様子で、息子が医療機関受診を強く勧め

たため救急要請。 8時22分救急隊接触時の vi凶 sign

は、 BP100/70 mmHg, HR 140 bpm, Sp02 88%, BT 

39. 7℃で、 9時9分当院救急、部に搬送された。来院

時、 sBP60台、 HR130台と shockvi旬lであり、全身

検索施行。全身 CT検査にて肝膿蕩を認め、これに

伴う敵血症性ショックであると診断された。救急部

より消化器内科にコンサルトされ、緊急ドレナージ

術を施行する方針となった。ドレナージ術準備中に、

11時20分頃 CPAとなったため CPR施行、 5分ほど

で蘇生。その後12時30分頃再度 CPAとなり、 CPR

施行し数分ほどで蘇生した。全身状態不良のためド

レナージ術は延期の方針とし、全身管理目的に同日

緊急入院となった。

2）既在歴・家族歴など

医者嫌いで医療機関をほとんど受診したことがな

く、既往不明、常用薬なし、喫煙なし、飲酒：機

会飲酒、アレルギー：なし、海外渡航歴なし、囲内

旅行歴なし、動物接触歴なし、夫・息子と 3人暮ら

し。 ADL:full。職業：食品会社で盛り付けの仕事

をしている

3）診頬所見

General)不穏あり（身の置き所がない様子）

Cons) GCS 15 (E 4 V 5 M 6 ) 

Vital) BP 64／一mmHg（触診法）、 HR136bpm、RR40/ 

min、Sp0284% (02：・ 6Lマスク）、 BT37. 3℃ 

-31-

身長 152cm、体重 40kg（本人の申告）

顔面紅潮あり、後部硬直なし、咽頭痛なし。

胸部：努力様呼吸あり 呼吸音；明らかな雑音なし

気道；狭窄音なし

背面：明らかな祷磨・損傷・発赤なし

腹部：平坦・軟、明らかな圧痛なし、筋性防御なし、

左右季肋部の叩打痛あり（左＞右）、嬬動音

正常、腫癌を触知せず

四肢： Janeway結節なし、 Osler結節なし

4）主な検査データ

<VBG> pH 7. 401 pC02 25. 6mmHg HC03 15. 6 

mmol/L Anion Gap 17. lmmol/L Lac 9. 2 

mmol/L 

<LID> TP 5. 9g/dl, T-bil 0. 9mg/dl, AST 240IU/ 

I ALT 243IU/l LDH 562IU/l CK 407IU/ 

l，アミラーゼ 56IU/l,BUN 52. 2mg/dl, Cr 

1. 97 mg/di, Na 116mEq/l, K 3. 9mEq/l, Ca 

7. 4 mg/di, Glu 810mg/dl, CRP 36. 16mg/dl, 

WBC 5800/μl, Hb 10. 7g/dl, Ht 30. 5%, Pit 

2.3万／μ！， HbAlc 13. 6%, D-dimmer 11. 73 

μg/ml, PT-INR 1. 11 

5）画像診断所見

＜頭部・胸腹部 CT＞肝右葉に膿蕩あり、内部に

は airを伴う。外側区にも LDAあり。肝腫大と軽

度牌腫あり、慢性肝障害の可能性を考える所見。回

盲部付近にリンパ節腫大が目立つが、回盲部自体は

軽度の浮腫性肥厚がある程度。頭頚部に膿蕩形成な

ど明らかな異常なし。

6）経過・治療

全身状態が改善すれば肝膿蕩に対してドレナージ

術を行う方針で、全身管理目的に EICU入院となっ

た。人工呼吸器を使用して呼吸管理、補液・昇圧

剤を使用して循環管理、 MEPMを使用して感染症

の治療を行ったが、敗血症に伴う ARDSのためか、

両側肺野透過性低下が進行し、 Fi021. 0でも酸素化

は悪化する一方であった。

御家族に今後の対応について確認し、金沢に住ん

でいる Ptの妹が到着するまでは、蘇生処置を含め

た全ての加療を継続する方針となった。 16時頃、心

停止となり CPR開始。 16時40分頃、御家族がそろ

われたところで改めて病状説明し、延命治療は行わ

ない方針で決定。 CPRを中止し、 16時46分死亡確

認となった。

病理解剖の希望について御家族に確認したところ、

希望されたため剖検施行。



7）症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

1 肝膿蕩の起炎菌は何か？また感染経路として考

えられるものは何か？

2 CXRで肺野透過性低下が進行し ARDSを考え

たが、病理学的所見の確認（CPR時の心臓マッ

サージに伴う侵襲の影響もあるかどうか）。

9. 剖検情報．

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変1

1 敗血症・

多発肝膿蕩：起炎菌： Klebsiellapneumoniae 

感染性血栓（肺・両側副腎出血）

［関連する病変1
1. 心肺蘇生関連病変

肝被膜下損傷

多発肋骨骨折

2. 諸臓器欝血：肺・肝・腎髄質

［その他の病変］

1. 結節性甲状腺腫

2. 粥状硬化症 胸腹部大動脈

3. ［糖尿病］

2）担当病理医．市川千宙

10. 考察、病理医からのコメント：

肝臓には右葉と左葉に膿療を認めます。左棄の膿蕩

には菌体は認められなかった一方で＼右葉ではグラム

陰性梓菌と好中球浸潤と肝実質の破壊を認めます。起

炎菌に関しては膿汁培養からは Klebsiellapneumoniae 

が同定され、組織的にもグラム陰性梓菌を認めたた

め、起炎菌として矛盾しないと考えます。 Klebsiella

pneumoniaeは腸管の常在蘭ですが、消化器・尿路・

呼吸器感染症の起炎菌となりうり、ガス産生性肝膿蕩

起炎菌として矛盾しません。しかし侵入門戸について

は明らかな病変は指摘できませんでした。また全身

の感染の拡がりとしては、白血球を伴う血栓を肺動

脈に認め、副腎出血でも多数の白血球を認めますが、

Gimsa染色で陽性となる菌体は確認できませんでした。

胸部 X線で両側上葉に急速（約 8時間）に進行し

た浸潤影について、肺欝血の所見は認めますが、明

らかな硝子膜の形成は認めず、 ARDSよりは高度の肺

うっ血と考えます。

本症例は、組織学的に右葉の肝膿蕩は活動性がある

と考えられるため、敗血症が改善しなかったことが死

因に大きく寄与していると考えます。また敗血症悪化

の結果、副腎出血を招き副腎不全も循環動態の悪化を

助長させた可能性も考えます。
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第2田中央市民病院CPC報告

［症例 1] 

1. 症例テーマ：食道癌胸腔穿波した一例

2. 診療科、主治医・受持医：腫蕩内科 佐竹悠良

初期研修医松本ー寛

3. CP C開催日：平成24年7月18日

4. 発 表 者：臨床側（松本一寛、佐竹悠良）

病理側（市川千宙）

5.患 者： 65歳、男性

6 臨床診断：食道癌

7.剖検診断・食道癌、胸腔穿破

8 臨床情報：

1 ）現病歴： 2011年秋頃から前頚部腫癌を認めた。

2011年12月頃から前頚部腫癌が増大。同時期に嘆声

を認めるようになった。 2012年3月頃からは固形物

を食べると前胸部中央で引っかかるようになった。

上記の訴えで岸原内科受診し、精査目的で2012年

4月27日当院耳鼻科、消化器内科、内分泌内科紹介

受診。

耳鼻科の診察では両側声帯麻埠を指摘。

5月l日上部消化管内視鏡検査施行し食道癌を指

摘。

5月4日呼吸苦を主訴に当院 ER受診し、食道癒

および左誤！照性肺炎、肺膿：廃の診断で5月5日消化

器内科入院となる。

2）既往歴・家族歴など：特記事項無し

3）身体所見：＜vitalsign> BP140/80 PR165 RR25 

Sp02 94 （酸素6L) BT 37. 6、くeye>not anemic、

not icteric、＜neck＞右頭部に腫癌（＋＋）圧痛（ ）、

<lung＞左肺呼吸音聞こえず。くabdomen>softfiat 

4）主な検査データ： LID TP 5. 2 ALB 1. 6 AST 18 

ALT 30 BUN 39. 5 Cre 1. 03 Na 133 K 4. 8 Ca 8. 4 

CRP 36. 28 WBC 21. 5 RBC 404 Hb 12. 5 Ht 36. 8 

5）画像診断所見

［内視鏡検査］食道：門歯列20cmの入口部直下から

35cmにかけて、ほほ全周を占める E型食道癌を認め

る。白苔に覆われており、易出血性。ルゴール染色

では、門歯列35cmから ECJにかけて明らかな病変

を認めない。 25cm9時方向に深い潰蕩を認める。

[CT］食道には胸郭入口部やや下、気管分岐部に壁

肥厚あり。下方のものは胸腔へ穿破。膿療を形成。

左主気管支に浸潤あり。左下肺中心に肺炎像あるが、

誤聴による変化でよさそう。明らかに肺凄、気管支

痩といえる所見なし。

指摘されている腫癖は鎖骨上脅～右頚部リンパ節転



移であった。傍気管支、 APwindowにも転移あり。

［胸部 X線］ 左肺野に massiveな透過性の低下。

6）経過・治療

5月6日 酸素 lLで Sp0296% パイタル大き

な変動なし。

L/D TP 4. 7 AST 23 ALT 33 BUN 28. 4 Cre 0. 66 

Na 132 K 4. 6 Ca 8. 4 CRP 30. 60 WBC 16. 5 Hb 10. 9 

胸部 X線にて左肺野全体の透過性低下

造影 CTにて食道癌の胸腔穿破部位からの感染に

よる膿揚が増大し、左胸郭内を充満。正常の肺の含

気の消失を認めた。その他右胸水受動性無気肺

腹7Jにの出現も認めた。

5月9日 午前6時頃、呼吸苦出現。 Sp02が徐々

に低下し88%へ。膿の混じった療を格出。酸素濃度

を徐々に増加するも、 Sp02保てず、酸素15Lリザー

ノTーでも88～ 90%以上に上昇せず。右下、左肺はほ

とんど聴取されず。

呼吸苦緩和のためモルヒネ 1ml/h開始。

12時過ぎより Sp0270～ 80台へ低下。呼びかけに

て開眼はあるが発語せず。

16時 Sp0260%台に。 17時10分死亡。

7）症例の問題点：

膿胸に対して胸腔穿刺の適応があったか。

9.剖検情報：

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変1

1 .食道癌（UtLt,35x3. 5cm) 

一胸部下降大動脈・左主気管支浸潤（左胸水（泥

状混濁） : 1400ml) 

一右頚部リンパ節転移（右鎖骨下動静脈浸潤）

遠隔転移認めず

2.左胸腔穿破、膿胸、肺膿疹（左下葉）

細菌性肺炎（左下葉・右上葉）

3司上縦隔浸潤による両側反田神経麻痔

（右：頚部リンパ節転移に巻き込まれ走行確

認できず・左：腫蕩本体内を神経が走行）

［関連病変1
2. 諸臓器うっ血（右肺：863g，左肺：680g，右腎．

130g，左腎： 142g，肝： lllOg)

3司腔水症（右胸水： 500ml，心嚢水lOOml，腹水

50ml) 

［その他の病変］

l，陳旧性心筋梗塞

2.粥状硬化症（胸部大動脈）

2）担当病理医：市川千宙
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10. 考察、病理医からのコメント：

2011年12月に頚部腫癒と嘆声を自覚し、 2012年5

月に上部消化管内視鏡検査を施行し食道癌と診断さ

れた。呼吸苦・阻吐で救急搬送され胸部 CT検査で

食道癌の左縦隔穿破による左肺膿蕩と診断され抗生

剤で保存的に加療されるも約 5日間の経過で永眠さ

れた。死後約 1時間で解剖となった。

病変は 2つの 3型潰蕩病変からなり、胸部食道全長

に及び、下部病変の潰療が左胸腔に穿破していた。組

織学的に食道病変は大動脈の外膜までと左主気管支壁

の平滑筋への浸潤を認めた。病変は島状に増生する腫

蕩で、腫蕩細胞が層状に配列し癌真珠など角化を認め、

組織型としては肩平上皮癌と考える。右頚部腫癌は完

全に腫蕩で置換されておりリンパ節構造を認めないが

腫癌である点や位置からリンパ節転移と考える。

肺に関しては、組織学的に癌性リンパ管症は認めな

かった。左側下棄の膿蕩を認め内部には好中球とグラ

ム陽性梓菌を多く認め周囲には高度の肺炎を伴ってい

た。このような部位が左肺下葉の 213以上を占めて

いた。また両肺に気管支肺炎が散在し、うっ血（右肺：

863g，左肺： 680g）を認めた。さらに胸腔内穿破に伴

う左膿胸（胸水1400ml）による肺の拡張スペースの

減少が加わり呼吸不全が増悪し死亡したと考える。

［症例2]

1. 症例テーマ： RS3PE症候群

(Remitting Seronegative Symmetrical 

Synovitis With Pitting Edema）のフォ

ロー中に肺炎で入院した超高齢者

2. 診療科、主治医・受持医：免疫血液内科船山由樹

3. CP C開催日・平成24年7月18日

4.発 表 者．臨床側（船山由樹）

病理側（山下大祐）

5. 患 者： 95歳、男性

6 臨床診断： RS3PE症候群、細菌性肺炎

7. 剖検診断： RS3PE症候群、間質性肺炎

8.臨床情報：

1 ）現病歴．平成17年1月に RS3PE症候群と診断さ

れ PSLによる治療が開始された。平成21年頃から

発熱で入退院をするようになり、 PSLの増量で解熱

が得られていた。維持治療として PSLlOmg内服が

続けられた。平成23年8月31日より発熱し、近医で

クラビット開始されたが、酸素飽和度の低下、 CRP

の上昇みられ、 9月2日当院免疫血液内科の外来を

受診した。体位変換時に痛みを訴える。明らかな気



道症状なし。

2）既往歴．平成7年．胆石→腹腔鏡下胆嚢摘出術

高血圧あり 明らかな脳血管・心血管イベントなし

3）診療所見・血圧： 150/90 心拍： 102,irregular 

Sp02 （経鼻 lL前後） : 96% 呼吸数： 24回、外観・

不良、意識：混濁（JCSlO）、肺・右前胸部に吸気時

雑音（＋）、心．異常心音なし、 四肢：両手足浮腫

著明、関節の圧痛所見は取れず

4）主な検査データ： TP:4. 2 g/dl、ALB: 1. 6 g/dl、

T-BIL : 1. 2 mg/di、AST:14 IU/L、ALT・8IU/L、

BUN: 22. 0 mg/di、Cre: 0. 80 mg/di、CRP:22. 89 

mg/di、PDグルカン： 6.6 pg/ml、WBC:7800/μl 

(Band. : 8. 0%、Seg.: 59. 0%、Lymph.. 17. 0%、Mono.

・13.0%）、 Hb: 13. 1 g/dl、PLT:10. 8×lOA 4 /μI、

PT-INR : 1. 48、APTT一%・ 47.9、Fib－濃度： 560 mg/di、

PCT・1.20 ng/mL、Ddimer : 7. 82 μg/ml 

5）画像診断所見：（胸部レントゲン）右下葉に浸潤

影

6）経過・治療

胸部レントゲンで右肺に浸潤影あり、肺炎と診断

し、 PIPC/TAZ( 4. 5g×3回）で治療開始した。調

子の良い時は食事もムセなく摂取できるようになっ

ていたが、入院後2日目（day2）呼吸状態悪化

し、酸素必要量が mask5Lとなった。全身浮腫強

く、心不全の影響を考え利尿薬を増量した。しかし、

day 3呼吸状態悪化し進みリザーパーマスクで Sp02

f呆てなくなったため、 NIPPYによるサポートを開

始した。レントゲン上両肺に浸潤影広がり、 BNP:

480と高値を認めた。

肺炎に伴い心不全を合併した可能性を考え、また

CRP低下傾向であったため、利尿薬・抗生剤治療

を続行し改善を待つこととした。

Day7 全身浮腫は改善傾向で、 CRP6台まで低

下し、 Fi02・0.2まで下げられており同治療は奏功

していると判断された。

Day 9から再び呼吸状態悪化し、 CRP:16と再上

昇した。 PSL長期内服中であり、新たな感染を合併

した可能性も考えられた。家族と相談し、これ以上

の積極的治療は行わない方針となった。

Dayll A. M. 6 : 59永眠した。

7）症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

肺炎・呼吸不全の原因は何であったか。 PCPや

CMVを合併した可能性はあるか。
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9. 剖検情報：

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変1

1 急性＋慢性間質性肺炎（背景が NSIPpattern。

肺胞壁に硝子膜形成）

2. 両側肺動脈器質化血栓

3. 器質化肺炎（広範囲）

4. 気管支肺炎（右下葉）

［関連病変］

1. RS3PE症候群 PSLlOmgフォロー中

四肢末梢浮腫

両膝関節i夜軽度粘桐黄色透明

滑膜の乳頭状の増生

両副腎萎縮

2. 腎髄質うっ血

3. 肝うっ血＋肝細胞索のやせ

4. 右房右室拡張

2）担当病理医．山下大祐

3）病理医からのコメント

両肺は NSIPpatternの間質性肺炎をベースに、広

く器質化肺炎を認めた。また両肺動脈内腔に器質化

血栓を認めた。明らかな閉塞は認めず、また細菌塊

は認めなかった。更に硝子膜の形成など急性間質性

肺炎の変化に加え、比較的新しい気管支肺炎の像も

認めた。一方、 RS3PE症候群のコントロールにつ

いては、 i骨膜は滑膜の乳頭状の増生を認め、以前に

強い炎症があったことが示唆された。

呼吸予備能が著しく低い状態で、細菌性肺炎およ

び両肺動脈血栓塞栓症を契機に呼吸状態が悪化する

も、治療により一度は状態が改善した。ただし肺胞

腔内に器質化物は残存し、かつ硝子膜が形成され、

予備能は更に低下した状態であった。新しく気管支

肺炎を擢患したことが契機となり、呼吸状態が憎悪

した結果、死亡したと考える。

10. 考 察・

RS3PE症候群を背景に発症した肺炎で、当初は細

菌性肺炎と考えられたが、その後急激に呼吸状態悪化

し死亡した症例。広域抗生剤治療に反応なかったため、

臨床的には真菌・ウイルスなどの日和見感染症か、免

疫学的反応の関与が疑われた。
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［症例 1] 

1. 症例テーマ．急性大動脈解離の術後に乳酸アシ

ドーシスが進行し死亡した一例

2. 診療科、主治医・受持医．心臓血管外科福永直人

3 CP C開催日・平成24年9月19日

4. 発 表 者：臨床側（福永直人）

病理側（市川千宙）

5. 患 者： 50歳、男性

6. 臨床診断：急性大動脈解離、下肢潅流障害

7. 剖検診断：急性大動脈解離術後（上行弓部人工

血管置換術後）、上腸間膜動脈解離、

空腸出血性壊死、播種性血管内凝固、

誤暗黒性肺炎

8. 臨床情報：

1 ）主訴：胸背部痛現病歴・深夜、食事を食べてテ

レピを観ている時に、突然背部痛を認めた。その後

胸痛→両手先のしびれ→左下肢のしびれを自覚。痛

みカ宝強くなり救急要請を行った。救急隊到着時血圧

は右181172mmHg、左165/86mmHgであった。

2）既往歴・不明（通院歴なし）

3）診療所見：左大腿動脈触知不良

4）検査データ： T-BIL: 0. 4 mg/dL, AST(GOT) : 20 

IU/L, ALT (GPT) : 22 IU/L, LDH: 251 IU/L, 

CK : 165 IU/L，尿素窒素： 18. 0 mg/dL，クレアチニ

ン： 1. 02 mg/dL, Na ・142mEq/L, K : 3. 1 mEq/L, 

CRP・0.02 mg/dL, WBC : 9. 1 x 103/μL, Hb : 15. 1 

x 104/μL , PLT : 12. 2 x 104/μ, PT-INR : 0. 98, Dダ

イマー： 8.11 μg/mL, cLac目 4.2 mmol/L 

5）画像所見：

－経胸壁心エコー：軽度心嚢液貯留、心機能良好

・造影 CT：大動脈解離は基部から総腸骨動脈に至

る。腕頭動脈、左総頚動脈は真腔から、左鎖骨下

動脈は偽腔から分岐している。腹部分校は腹腔動

脈、上腸間膜動脈に解離が及んで、いる。上腸間膜

動脈の末梢の描出は悪い。腹腔動脈では総肝動脈、

牌動脈に解離が及んでいる。腎動脈は右が真腔、

左は偽腔から分岐している。左下大静脈、胆石を

5忍めた。

6）経過・治療：急性大動脈解離 Stanfordtype A、臓

器潅流障害（左下肢）の診断で同日緊急手術となっ

た。土行弓部置換術を行い挿管下に ICUへ帰室した。

7）手術所見：左大腿動脈を露出すると拍動は認めず

虚脱していた。術前診断通り下肢潅流障害であった。

上行大動脈には entryを認めなかった。左鎖骨下動
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脈よりさらに 3cm程末梢側の下行大動脈大奇側で

内膜がほぼ全周性に離断されていた。

8）症例の問題点．術後 CTで腹腔動脈、上腸間膜動

脈本幹の開存は確認したにも関わらず乳酸値が上昇

しアシドーシスが進行、循環動態の維持が出来なく

なった。

解離に伴う腸管潅流障害の確認が必要であった。

9 剖検情報：

［主病変1
1 .急性大動脈解離 DeBakeyillb（上行大動脈、

大動脈弓置換術後）

2. 上腸間膜動脈解離：偽腔内器質化血栓による

内腔狭窄

［関連する病変］

1. 低濯流性の変化

一空腸出血性壊死

一肝臓（小葉中心性肝細胞変性）

一腎臓（尿細管変性、髄質欝血）

一終末期巣状謄炎

2.播種性血管内凝固

一腎糸球体内のフィプリン血栓

3. 誤腺性肺炎

［その他の病変1

1.慢性1孝炎

コメント：

急性大動脈解離（DeBakeyillb）で上行胸部～弓部

大動脈置換術後で、臨床診断として誤聴性肺炎、腸管

虚血による敗血性ショックで経皮的人工心肺・持続的

血液j慮、過装置使用するも乳酸アシドーシス進行した。

上行から弓部大動脈まで人工血管で置換、胸部下行

大動脈解離が腹部大動脈の総腸骨動脈分岐部まで認め

た。分校である上腸間膜動脈にも解離がおよんでおり

偽腔は血栓形成し内腔は狭小化していたが完全閉塞は

していなかった。

全身の低濯流の変化として、肝臓の門脈周囲以外の

壊死、尿細管壊死、巣状勝炎が挙げられる。空腸は約

7cmの範囲で、全層の出血性壊死を認めた。

腎糸球体毛細血管内に PTAH染色で深青色に染ま

るフィプリン血栓を認め、播種性血管内凝固の所見と

考える。

肺に関しては、両側肺ともに肺胞内に好中球や形質

細胞などの炎症細胞浸潤が広範囲に認められ、さらに

肺胞内所々で小出血を認めた。凝固したタンパク質様

物質や変性した細胞壁と思われる構造物を肺胞内に多

く認めた。真菌塊を一部に認めたが明らかな細菌塊認



めなかった。肺胞壁の硝子膜形成は認めなかった。両

側肺の特に下葉が上記の所見と考えられ、誤燃性肺炎

と考える。

上行胸部～弓部大動脈置換術後という高侵襲下にお

いて、低循環による変化を全身に認め、誤峡性肺炎も

認めた。そのため循環不全・呼吸不全が進行し死亡し

たと考える。

10.考察：

呼吸状態悪化は誤礁性肺炎や急性大動脈解離に伴う

SIRSによるものが考えられる。特に広範な大動脈解

離症例では SIRSに伴う呼吸状態の悪化はしばしば経

験されることである。今回はそれに誤暁性肺炎が重

なったと考えられる。

限局された範囲ではあったが空腸壊死の所見から乳

酸値上昇、循環不全に至った可能性は考えられる。多

くの場合は広範な腸管壊死から循環不全に至り死亡す

るケースであるが、本症例のように限局された腸管壊

死に他の病態が重なることで重篤な状況を引き起こし

うる場合もあるということが示唆された症例であった。

［症例 2]

1. 症例テーマ：多臓器病変を呈した治療抵抗性の

Erdheim-Chester Disease (ECD) 

2. 診療科、主治医・受持医：免疫血液内科船山由樹

神経内科 石井淳子

糖尿病・内分泌内科 藤原雄太

3 CP C開催日：平成24年9月19日

4. 発 表 者．臨床側（船山由樹）

病理側（山下大祐）

5. 患 者： 68歳、男性

6. 臨床診断： Erdheim-Chester Disease (ECD) 

7. 剖検診断： Erdheim-ChesterDisease (ECD) 

8. 臨床情報・

1 ）現病歴・平成22年発熱・ CRP上昇を繰り返すよう

になり、 11月に視床下部性副腎皮質機能低下、中枢

性尿崩症と診断された。 MRIでは下垂体炎・肥厚

性硬膜炎を認めた。ヒドロコルチゾン20mg開始し、

一時的に改善したが2ヶ月ほどで再び発熱を繰り返

すようになり、ステロイドの必要量は増加していた。

平成23年5月胸部不快感あり、心嚢水貯留を認めた。

心嚢穿刺で lL排液して症状軽快した。同年6月頃

から歩行不安定になり、構音障害も出現し、頭部

MRIで肥厚性硬膜炎の増悪、両小脳脚の T2/FLAIR

の淡い高信号が拡大し、一部造影効果を認めた。硬

膜生検を予定していたが、同年9月28日全身倦怠感

円
〈

d

強く発熱持続していたため、同日神経内科で緊急入

院した。

2）既往歴： 23歳時腎炎

3）診療所見：血圧： 120/68，心拍数：79，体温： 36. 9℃ 

一般身体所見に異常認めず＜神経学的所見＞小脳性

の眼球運動障害あり、｜照下障害、構音障害あり、体

幹失調著明、四肢失調はごくわずか

4）主な検査データ： TP: 5. 8 g/dl, ALB : 2. 8 g/dl, 

T-BIL : 0. 3 g/dl, AST : 13 IU/l, ALT : 15 IU/1，尿素

窒素： 21.1 mg/di, Cre : 0. 96 mg/di, Na : 137 mEq 

/I, K : 3. 7 mEq/1, Cl : 105 mEq/1, CRP : 2. 61 mg/ 

di, WBC: 11.1×103 /μI (Band : 1. 0%, Seg : 1. 0%, 

Lymph. : 1. 0%, Mono. 13. 0%) Hb : 12. 6g/dl, 

PLT: 18. 3×104 /μI各種自己抗体は陰性

5）画像診断所見

（骨シンチ）両側腔骨近位部、大腿骨遠位部、機骨

近位部の骨幹および骨幹端に集積の尤進あり。異常

集積といってよい所見で、何らかの骨代謝尤進状態

を疑う。

（頭部 M則）両側びまん性に硬膜肥厚が出現し、前

回指摘されていた傍鞍部～海綿静脈洞の硬膜肥厚も

増悪しています。左側では結節状肥厚も多数出現し

ています。橋右倶ijには造影される小結節が出現。以

上より、肥厚性硬膜炎の状態であり、前回より明ら

かに増悪しています。

6）経過・治療

（診断まで）

入院して10月以降、尿路感染による相対的副腎不

全でショックを繰り返すようになった。抗生剤・ス

テロイド投与などを行いながら、上記のような画像

検索を行い、病理結果と合わせて、総合的に ECD

と診断した。

（治療経過）

ステロイドパルスを行い、 IFN－αを開始した。しか

し、治療後も 1日4000ml～8.000mlの多尿のコント

ロール難しく、合成パソプレシン持続点滴注を開始

した。 ADLはベッド上で、食事の自力摂取は困難

であった。下痢を起こすことが多く、経鼻栄養は難

しく、 CVを留置して栄養管理を行っていた。

11月14日から中枢神経病変を主な標的として、

Bonn変法（HD-MTX+ VBL+CY）を開始した。

lコース施行後、合成パソプレシンをlOU/dayか

ら5U/dayまで減量しでも尿量3000mlと落ち着いて

おり、 nadirで発熱は認めたがショック状態となる

ことなく、臨床的に治療効果ありと判断した。



しかし、 2コース施行後は合成パソプレシン点滴

を減量できなかった。 ADL変化なく、画像的に変

化も言忍めず、治療抵抗性となっていると考えられた。

心機能低下・ asynergyを認め、強力化学療法の継続

は困難であると考えられた。

中枢神経への治療報告のある imatinibを選択し、

IRBにて承認を得て、 2012年l月より投与開始した。

2月、発熱・頻脈・尿量低下とショック状態となり、

広域抗生剤（MEPM+VCM）で治療を行い軽快した。

抗生剤の de-escalationを行う度に同様の episodeを

繰り返すようになり、耐性菌の colonizationが疑わ

れたが、血液培養・ CT検査ではっきりした focus

を認めず、 de-escalation困難な状況となった。

合成パソプレシンの必要量が徐々に増加し、原疾患

増悪の可能性もあり、再度 IFN－α投与へ変更したが、

効果は得られなかった。

（最未冬治療）

2012年5月よりクラドリピン単剤 lコース施行し

た。

投与後に血球減少を認め、抗がん剤による骨髄抑

制と考えられたが、血球減少は遷延し、輸血依存の

状態となった。また、胸水貯留・心嚢水貯留が進行

した。心エコーで EFが40%まで低下、また胸氷中

に単球増加を認めていた。また、肝胆道系酵素の上

昇を認めたが、腹部エコー・ CTでは異常を認めて

いなかった。

合成パソプレシンの減量・利尿薬追加するも尿量

増加せず、 Creは1.3程度の軽度上昇を認める程度

であったが、腎機能の低下を疑われた。 j益水進行し、

2012/ 7 I 3永眠した。

7)症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

①脳血管の狭窄の原因は？下垂体への病変浸潤は？

②心機能低下の原因は？腎機能低下の原因は？

③肺・胸膜に病変はあったのか？

④汎血球減少の原因は？白血球の左方移動認めてい

たが、骨髄に病変浸潤を認めたか？

⑤下痢の原因となる病変は腸管に存在したか（ステ

ロイド投与による粘膜萎縮 or原病の浸潤）？

9目剖検情報：

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変］

1 . Erdheim Chester disease 

病変の広がり：両側大腿骨遠位，大動脈周

囲および大動脈一次枝周囲，心臓（心嚢お

よび心外膜），両側腎門部両肺（左＞右），
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硬膜，脳血管周囲，トルコ鞍周囲

［関連病変］

1. 全身浮腫、腔水症（胸水右1200ml，左1000

ml，心嚢液400ml) 

2. 心拡張障害

3. 右肺気管支肺炎

4.肺うっ血

5 腎髄質うっ血

6 肝うっ血

7.脳梗塞（左後頭葉）

2）担当病理医・山下大祐

3）病理医からのコメント

大腿骨遠位端では HE弱拡大で骨梁聞に線維増生

を認め、強拡大では泡まつ細胞も散在性に見られた。

硬膜内面に一部黄白色、一部黒褐色の地図状の平坦

な肥厚と結節状の隆起が散見され、生検の時と同様

の所見であった。右椎骨動脈の結節は組織学的に外

膜に病変の広がりを認める一方、内膜肥厚も目立っ

た。 MRIで認めた中小脳脚の病変部では、組織の

脱落と gliosisを認めた。また CD68陽性の泡まつ

細胞を認めた。トルコ鞍部割面像では斜台を貫いて

骨の内外に線維化が広がっており、後葉が巻き込ま

れていた。下垂体茎周囲に病変の広がりを認めた。

ニューロフィラメントでみると軸索がある程度保た

れており、 GFAPで gliosisを伴っていた。なお下垂

体前葉は比較的保たれていた。大血管および一次校

周囲外膜に黄乳白色～白色の著明な肥厚を認め、心

臓は心外膜に著明な肥厚を認めた。いずれも病変の

広がりと考えた。右室にも病変の広がりを認め、一

部心筋や外膜の神経などを巻き込んでいた。両肺表

面に不整な線維性肥厚を認めた。割面はうっ血に加

え、小葉間隔壁や気管支血管束の明瞭化を認めた。

胸膜肥厚部分では線維化と散在性の S100陽性細胞

を認め、病変の広がりと考えた。また小葉間および

静脈枝周囲も同様の所見であった。一方で右肺全体

に気管支肺炎の像を認めた。腎洞脂肪織に黄白色、

弾性・軟の組織増生を認めた。

一方、肝類洞に s100陽性細胞を少数散在性に認

めた。また中小脳脚に泡まつ細胞を認め、血管内膜

に動脈硬化様の内膜肥厚を認めた。これらについて

は非特異的な反応と区別ができないため、本症例の

泡まつ細胞に特異的なマーカーがないかどうか検索

し、 CD56, c-kit, bcl 2 , CD30, p53, p63が｛長補と

して挙がったが、いずれも陰性であり、肝臓、中小

脳脚、血管内膜が Erdheim-Chesterdiseaseの病変の



広がりかどうかは判断できないと考えた。

死亡 3ヶ月前までは心エコーで EFは保たれてい

たものの、心嚢および臓側外膜下の組織増生の結果、

心拡張障害を来たし心不全更に呼吸不全となり死亡

したと考える。

10. 考 察ー

Erdeheim Chester diseaseは非常に稀な histiocytosis

の一種と考えられている。治療法に確立されたものは

なく、 histiocytosisに準じた化学療法が行われること

が多い。インターフエロンに反応するかどうか、中枢

干l倒産病変をもつかが予後を規定すると言われており、

本例は治療抵抗性と考え られた。

第 4回中央市民病院CPC報告

［症例 1] 

1 症例テ ーマ骨盤骨折から骨盤内膿傷、敗血症を

来した一例

2. 診療科、主治医 ・受持医 ：整形外科京 英紀

3 CP C開催 日・平成24年11月21日

4. 発 表 者．臨床側 （京英紀）

病理側（市川千宙）

5. 患 者 31歳、男性

6 臨床診断・骨盤骨折術後、敗血症性ショック

7 剖 検診 断敗血症（骨盤腔内膿傷、膿蕩と血液

培養から大腸菌陽性）、麻海性イレ

ウス

8 臨床情報－

1 ）現病歴：自動車教習所で、教官に頭に入っていない

からもう来なくていいと言われた翌日、ジプレキサ

をHiE内服した後に不穏となり 3階から飛び降り当

院救急搬送。

2）既往歴： 13年前から統合失調症と診断され近医加

療中

3）画像診断所見

術前 CT
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術後 Xp

術後 CT

# 1 骨盤骨折 。造影 CT上外傷性の血管損傷が疑わ

れたため、放射線科で緊急 TAE施行。左上殿動

脈と右閉鎖動脈に軽度の造影剤漏出が認められ塞

栓術を行った。

右仙腸関節離開＋左寛骨臼骨折（左大腿骨中心性

脱臼を伴う）＋恥骨結合離開

外来にて徒手的に脱臼の整復を行い、骨盤骨折に

対して手術を予定した。

#2 尿道損傷 ．放射線科での TAE施行時に跨脱損

傷が疑われ、受傷翌日に泌尿器科で尿路造影行い、

尿道損傷と診断。保存的加療を行うこととなった。

#3 統合失調症近医加療中。水中毒であり 1日10

リットルの水分を摂取していたよう。神経科で入

院中のフォローを行ってもらうこととした。

#4 外傷性 SAH：搬送時 E3V4M6。頭部 CT上右

頭頂部に外傷性 SAHを認めるも翌日のフ ォロー

CTで消失。経過観察となった。

#5 高度肥満：身長175cm 体重120kg B阻 39

周術期の樗療、血栓症リスク高く注意を要した。

4）経過 治療 ：受傷 2日後に手術施行。

仰臥位で腸骨～恥骨にかけてプ レー ト＋スク

リュー固定。腹旬、位にして仙腸関節固定、寛骨臼の



スクリュー固定を行いや！？後は ICU管理となる。術

後2週間はベッド上安静を予定した。

長時間手術、高度肥満もあり血栓症のリスク高い

ため術後3日目からへパリン投与を開始した。

祝す翌日に抜管を行い、傾眠傾向みられるが

E3V5M6。感痛コントロールも良好であった。

手f>f後5日目、発熱と HR150台の頻脈が続いてお

り、エコー上脱水が疑われ、水分コントローjレを行っ

ていた。また下痢が続くことによる低 K血症、代

詩！？生アルカローシスを認め補正を行った。

書~発の原因としては各種培養提出を行った（後日

血土音より大腸菌検出）。

争f>j後6日目 AM9・18に突然阻吐し意識レベ

ル｛民下。数分後に心肺停止し CPR行うも蘇生せず

AM 11目55死亡確認。

5）症例の問題点目直接死因

9 剖検情幸~ : 

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変1

1 .敗血症（骨盤腔内膿場膿蕩と血液培養で

Escherichia coli同定）

2.麻痔性イレウス

3.誤礁、気管粘膜びらん、少量の残j査、グラム

陽性梓菌、陰性梓菌塊

［関連病変］

1 ショック腎

2.肺うっ血（右： 909g，左： 796g)

3.肝うっ血（2957g）・大滴性脂肪沈着

2) t旦当病理医：市川千宙

10. 考察、病理医からのコメント．

肉眼的に骨盤内、特に恥骨結合の部分で腐敗臭を伴

う混濁腹水を認め、培養検査にて Escherichiacoliが

同定されています。組織学的には、赤牌髄に細菌塊と

好中球浸潤を認め、感染による炎症と考えます。また、

腎近位～遠位尿細管まで腔の拡張を認め、時間の経過

が浅いショック腎としての変化と考えます。また肝

臓・肺下葉にもうっ血を認め、全身の循環障害を認め

ます。

気管挿管時に内容物吸引を行った後ですが気管内に

少量の誤聴物を認めます。組織学的に、両側肺にグラ

ム陽性梓菌、陰性梓菌の細菌塊を食物残誼（凝固した

タンパク等）と共に散在性に認め、特に下葉に強く認

められました。周囲に異物型巨細胞や炎症細胞浸潤も

目立ちませんでした。胃内容の培養で Escherichiacoli, 

Klebsiella, Enterococcusが同定されています。

日
可
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死因として骨盤腔内膿蕩による敗血症性のプレ

ショックの状態から、腸管内容物の眠吐から誤礁によ

り気道閉塞しショックに至ったと考える。 E匝吐の原因

としては Escherichiacoliによる敗血症であることか

らエンドトキシンによる麻庫性イレウスを考えます。

［症例 2]

1. 症例テーマ・肝細胞がん治療後の、慢性間質性肺

炎増悪の一例

2. 診療科、主治医・受持医．呼吸器内科竹下純平

3. CP C開催日平成24年11月21日

4. 発 表 者：臨床側（竹下純平）

病理側（山下大祐）

5.患 者： 84歳、男性

6 臨床診断・慢性間質性肺炎急性増悪

7.剖検診断．慢性間質性肺炎急性増悪

8. 臨床情報・

1 ）現病歴：

1/13：横断歩道で転倒。 1/16：右胸痛を自覚。

1/19・ERを受診。 CTにて左中肺野に浸潤影を認め

細菌性肺炎との診断でLVFXを開始した。

1/23・症状改善無く当院呼吸器内科外来を受診。抗

生剤をCDTR-PI+ AZMへ変更した。

1/26・呼吸苦を自覚しER受診。来院時38度発熱を

認め、 l型呼吸不全に陥っていた。胸部CT

では両側下肺野中心にGGOの広がりを認め、

また左胸部でfinecrackleを聴取した。 (labo

data) WBC;l7600/μL, CRP : 19. 58mg/dl, 

LDH;624mg/dl，プロカルシトニン7.04ng/ml 

細菌性肺炎の診断にて入院となった。

2）既往歴・家族歴など

C型肝炎 HCC(97年肝後区域切除／2005年 TAE/

2006年 TAE+RF A/2009年 TAE+RFA)

レヴィー小体型認知症

3）診療所見： E4V4M6 血圧150/90 脈拍100回／分

呼吸回数32回／分 Sp02 97% （リザーパー 6L/分）

眼験結膜蒼白なし 眼球結膜黄染なし、頚静脈波

上昇なし。左側胸部に乾性ラ音 SI→S2→S3 （一）

S4 （一）。心雑音なし。右季肋部手術痕。腹部平坦

軟圧痛なし。四肢に冷感なし、浮腫なし、関節

腫張発赤圧痛なし。

4）主な検査データ

（血液検査）TP7. 1 ALB 2. 9 T四BIL0. 6 AST 68 ALT 

45 LDH 624 CK 945尿素窒素36.1、クレ了チニンL07 

Na 142 K 4. 2 Ca 8. 5 GLU 104 CRP 19. 58 



WBC 17. 6 Hb 12. 2, Ht 34. 3, PLT26. 6, PH 7. 489, 

PC02 23. 9, P02 84. 6, HC03 18. 0, cHCO 3 -21. 4 

5）画像診断所見

胸部CT：左肺下葉を中心に浸潤影、両肺に淡い

濃度上昇あり

6）経過・治療

1/26 : PIPC/TAZ + LVFXを開始したが、入院当初は

このときは 5L/分より酸素療法開始したが、

呼吸状態は悪化し続けた。

1/28：呼吸状態悪化しNIVでの呼吸管理を開始（I/

E 10/ 6 FI02 40%）。抗生剤による反応は乏

しく肺胞出血、間質性肺炎急性増悪、腰原病

に伴うRPIP、薬剤性肺炎、 AIPなどが考えら

れた。呼吸状態悪く BAUま実施せずにステロ

イドパルス mPSL500mg/ day×3 dayを開始

した。ステロイド投与前の各種自己抗体は陰

性であった。

1130 : Fi02 30%程度で安定してきたためBAL実施。

回収率80/150ml回収液は透明でLあった。（細

胞数 1.2×10A5頼粒球18%リンパ球21%マ

クロファージ51%好酸球10%CD 4 I 8 2. 2) 

BAL，細菌培養、抗酸菌培養は陰生、網羅的

PCRも陰性であった。

BAL細胞診よりmalignantcell検出された。

各種腫蕩マーカー（PIVKAII 58、AFP4. 6、

CEA 19. 2 H、CA19-919. 7、シフラ 26.5 H、

CA125 42. 8 H、Pro-GRP87. 0 H、NSE22.1 

H）原発性肺癌または肝細胞癌による肺胞上

皮置換型浸潤、 PTTMなども考えられた。

1/31：胸部レントゲンではすりガラス影は少し改善。

mPSLSOm減量し以後は漸減していった。

212：造影CTを施行。 一時的に日中はNIV離脱で

きた（酸素マスク 8L/分）。

2/14：胸部レントゲンにてすりガラス影は悪化。呼

吸状態も悪化（酸素12L/分）。ステロイドパ

ルス 2回目実施（mPSL500mg/day×3回）。

2/17：パルスは奏功せず呼吸状態悪化し酸素15L/

分に。ご家族とのICでNIVは装着せず緩和的

に治療していくことに。

2123 永眠された。

7）症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

①悪性腫蕩の合併はあったのか

②背景肺に慢性間質性肺炎はあったのか

③細菌性肺炎・ウイルス性肺炎を併発していたのか
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9目剖検情報・

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変1

1. 肝細胞癌治療後

肝硬変を背景にS31. 5cm, S4 3 cm, SS 3. 5cm 

に壊死を認める viableな腫湯細胞は認めず

2.慢性間質性肺炎＋細菌性肺炎＋急性間質性肺

炎

左肺癒着

［関連病変］

1 右房右室拡張

2 腎髄質うっ血

3. 両副腎萎縮

4. 巣状勝炎

5 消化管粘膜下出血

［その他の病変］

1 異所性勝（勝管＋腺房組織＋ラ氏島）

空腸口側から60cmの位置に 3cm大の粘膜下

腫癒

2. 動脈硬化

2）担当病理医．山下大祐

3）病理医からのコメント

肉眼的に肝臓は S31. 5cm, S4 3 cm, SS 3. 5cmの

壊死病変を認めた。肺は下葉の縮みを認め、指摘さ

れていないが以前から慢性間質性肺炎があったと考

えた。割面では両葉広範囲に器質化を認めた。諸臓

器に明かな占拠性病変は認めなかった。

組織学的に肝臓の病変にはいずれも viableな腫蕩

細胞を認めなかった。肺は広範囲にわたって、肺胞

腔内に器質化物を認め、細菌性肺炎があったことを

示唆する所見で、また間質の線維化および平滑筋の

増生も認めた。かろうじて肺胞が残存する部分にも

硝子膜形成を認めた。免疫染色で、は明かなヘルベス

ウイルスやサイトメガロウイルスの感染細胞を認め

なかった。諸臓器に明かな悪性所見を認めなかった。

既往に慢性間質性肺炎があり、広範囲の細菌性肺

炎をきっかけに間質性肺炎が増悪し、高濃度酸素投

与による DADを合併した結果、呼吸不全で、死亡し

たと考える。また細胞診で認めた悪性所見は変性し

た2型肺胞上皮の可能性を考える。

10.考察：

本症例においては肺胞上皮置換型の悪性腫蕩の浸潤

の有無が論点となった。 BAL液での細胞診所見は悪

性細胞を疑う所見であったが、剖検結果より悪性腫蕩

の合併は否定された。 BALi夜中の細胞は 2型肺胞上



皮細ij~であると考えられた。本症例のように DAD の

BAL液では 2型肺胞上皮細胞と悪性細胞の鑑別が困

難な場合、注意が必要で、ある。

第5田中央市民病院CPC報告

［症例 1l 

1 症例テーマ： CyAを用いた治療中に血栓性血小

板減少性紫斑病（TTP）を発症した

clinically amyopathic dermatomyositis 

(CADM）の l剖検例

2. 診療科、主治医・受持医・呼吸器内科立川 良

3. CP C開催日：平成25年1月16日

4. 発表者：臨床側（立川良）

病理側（市川千宙）

5 患 者： 61歳、女性

6. 臨床診断 TTP、CADM、間質性肺炎、 CMV

感染症

7.剖検診断・ TTP、間質性肺炎（腰原病肺）

8.臨床情報

1 ）王見病歴

2ヶ月前から微熱・全身倦怠感あり、同時期から

両」二腕の筋肉痛・筋力低下を自覚。

1ヶ月前に当院を受診。神経内科の精査では明ら

かな筋炎所見を認めなかったが、胸部CTで間質性

肺多乏を指摘され呼吸器内科紹介となった。

2）既往歴・家族歴など

37歳時．甲状腺腫蕩手術 38歳時：エナメル上皮

腫手術

日香好：喫煙歴なし、飲酒なし 職業．主婦、粉塵

暴露歴なし

薬剤歴：ピタミン剤のみ、漢方・健康食品の摂取

なし

3）言参療所見

BP 122/70 mmHg PR 78/min SpO 2 95 % (RA) 

BT 37. 9℃身長 157cm体重53kg(-5 kg) 

両肺背側で finecrackles ( ＋）、両手指浮腫（÷）、

両肩～背中にかけて色素沈着（＋）、膝に紅斑局面（＋）、

爪事巳出血点（＋）、爪囲紅斑（）、皮膚・口腔内潰蕩（一）、

Go町田被候（一）、 Mechani s 加nds （一）、 E笠主型止~

象ピ＋）、筋肉痛（），筋力低下（）、関節痛（一）、

乾；燥症状（一）、表在リンパ節触知せず

4）主な検査データ

［血液検査I
WBC 6100/mm3 Hb 11. 1 g/dl, PLT 22. 3×104/ 

mm3, TP 7. 3 g/dl，主主主ヱ正型， AST34 IU/l, ALT 19 
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IU/l, LDH 364 IU/l, T-Bil 0. 4 mg/di, ALP 214 IU/ 

I, Aldolase 9. 8 IU/l, CPK 232 IU/l, BUN 11. 8 mg/di, 

Cr 0. 55 mg/di, Na 140 mEq/l, K 3. 9 mEq/l, Glu 111 

mg/di, CRP 4. 2 mg/di IgG 2569 mg/di, IgG4 166 mg/ 

di, KL-6 736 U/ml, Ferritin 961 ng/ml, sIL2R 946 U/ml, 

抗核抗体 40倍未満（抗細胞質抗体陽性），

抗 SS-A（一），抗 SS-B（一），抗 DNA（一），抗 CCP( ), 

RF （一），抗 Jo-Iを含む抗 ARS( ），抗 Sci70 （一），抗

Centrom町（一），抗悶p（一）， MPO-ANCA ( ），町田

ANCA （ー），抗 CADM140：未検

｛尿検査］正常

［呼吸機能検査］

VC 1. 80L (64. 7%), FEVl 1. 48L, 

%DLCO 71. 6% %DLCO/VA 99. 8% 

［心電図／心エコー］正常

[BAL] 

TCC 1. 4×105/mm3, Neu 0 %, Lyml7%, Mac 

81 %, Eos 2 %, CD 4 I 8 1. 9 

［皮膚生検］

毛細血管周囲に軽度のリンパ球浸潤を認める

5）画像診断所見

［胸部 CT]

両肺野胸膜下背側優位にすりガラス影・網状影を

器、める

［大腿筋 MRI］筋炎所見なし

も）経過・治療

［治療経過 l] 

Clinically amyopathic dermatomyositis (CADM）に

合併した間質性肺炎に対して、当初は抗 ARS抗体

症候群を想定して PSL30mg内服と AZPにて治療を

開始したが、約3週間後にも肺野すりガラス影の改

善に乏しく、血清フェリチン値も増加傾向であった

（呼吸状態は安定）。抗 CADM140抗体陽性 CADM

を想定し、ステロイドパルス・ IVCY・ CyA内服へ

治療を変更したが、その後約10日の経過で無症候性

の LDH,T-bil, Cr上昇、 Pitの低下が進行した。

治療開始後第39日目の検査結果

血液検査： WBC 11100/mm3, Hb 12. 9 g/dl (Ret 16%。，

破砕赤血球陰性）， PLT7. 6×104/mm3, PT－酎R0. 92, 

APTT 28. 0 sec (110%), Fib 260 mg/di, D-dimer 

L笠出血！.TP 5. 8 g/dl, AST 40 IU/1, ALT 20 IU/ 

I, LDH 842 IU/I, T-Bil 1. 6 mg/di, D-Bil 0. 2 mg/ 

di, Aldolase 9. 7 IU/I, CPK 100 IU/I, BUN 36. 7 mg/ 

dl, Cr 1. 00 mg/di, CRP 0. 58 mg/di, KL-6 1212 U/ 

ml, SP-D 630 ng/ml, Ferritin 1502 ng/ml，直接／間接



Coombs：陰性，ループスアンチコアグラント：陰性，

抗カルジオリピン抗体：陰性， CMVantigenemia : 

51/43 

尿検査： pH5.5蛋白 l＋潜血2+ RBC : 1 -4 /HPF 

WBC : 0 -1 /HPF上皮円柱 l＋頼粒円柱 l＋脂肪

円柱 l+

この段階で CMVantigenemiaが47と上昇してい

ることが判明し、 LDH上昇や血小板減少が潜在

性 CMV感染による可能性を考え、抗ウイルス薬

(GCV）を開始した。腎障害は CyAによる薬剤性

の可能性があり、 CyA投与は中止した。 TTPの可

能性は念頭に置いていたが、末梢血で明らかな破砕

赤血球を認めず、確定診断には至らなかった。しか

しながら、第43病日に破砕赤血球が出現（ 4 %）し、

この段階で TTPと診断した。

大TTP診断時の所見：直接／間接 Coombs陰性；凝

固異常なし；微小血管障害性溶血性貧血（＋）；血

小板減少（＋）；腎障害（＋）；発熱（一），動揺

性精神神経症状（一） ; ADAMTS 13活性 50.9%; 

ADAMTS inhibitor陰1空

治療経過

2500 

2000 

r ＼＼ 

［治療経過2]

・TTP診断と同時に血紫交換を開始したが、血柴交

換開始約 1時間後に肺胞出血による急激な呼吸不

全を発症。 相前後して溶血も著しい悪化を認め、

輸血関連肺傷害（TRALI）や TTPの急速な進行

が疑われた。

－人工呼吸管理・血紫交換・ CHDF・ ステロイドパ

ルス等にて集中治療を行い、第3病日以降破砕

赤血球は 1%台へ減少を認めたが、治療不応性

ショックが遷延し、多臓器不全（呼吸不全、腎不

全、肝不全）のため TTP診断後第4病日に死去。

細菌感染症を示唆する所見は経過中認めなかった。

7）症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

mussm vm 

∞ 内uau
ゆL

－微小血管障害性溶血性貧血、腎障害、血小板減少

より TTPと臨床診断したが、病理的にも矛盾し

ない所見であるか。

・ TTPの原因として薬剤（CyA）、感染（CMV）、

勝原病が考えられるが、 TTPの発症原因を推測で

きる所見があるか。

－血柴交換直後に発症した急性肺傷害について、経

破砕赤血球 4% 

~ ／ Tl 
2 20 

＼γ ／／  レ／ ／十－＼
Fen・てitin 、、り〆 ＼ ,L I 

1000 
γ I ~帽

500 lei・ T・Bil 

0 

dayl day7 day13 day19 day25 day31 day37 day43 
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j品からは TRALIが疑われたが、一過性ではなく

その後も呼吸不全が選延した。感染症、血管炎、

間質性肺炎急性増惑など、その他の姉傷害の原限

カ宝ないか。

. Jfll紫交換開始後、破砕赤血球は減少していたにも

かかわらず、不応性ショックが遷延したのはなぜ

ヵ、〈

9 剖 検 情 報 ・

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変1
1 血栓性血小板減少性紫斑病

諸臓器点状出血（心外脱、心筋、両側姉、肝

臓、腎！滅、背～i直腸）

2. 11琴原病）Jill

[l婦連病変1

1 .諸臓器の欝i飢（両側IJili、肝、牌）

［その他の病変］

1 .大動j派：！｜羽交粥状硬化

2 1p状線（右葉のみ存在）

2) t旦当病理医：市川千宙

3) 1丙理医からのコメント

問Tの変化としては両側下葉の背側につよい線維化

を誌記め、全体的に点状出JfTlが目立ち、j二葉で、はARDS

様のやや含気が低下した領域が目立ちましf::.o

組ー織学的に、標本を採取した腹部皮府には表皮の

海綿状変化や小動脈の炎症所見を認めませんでした。

両側Hm下葉背側に間質の線維化と 2型店主）抱上皮細

胞増生を認めます。 llili胞内にはうっ血を認めます。

線維化が強くない上楽には硝子膜形成を認めます。

JI子j践では遠門脈性の肝細胞編成や壊死を認め、心

臓では心内11英直下の乳頭筋で凝｜宣i壊死を認め、循環

不全による 2次性の変化と考えます。上記の/litl硝子

膜71手成もショックに伴う変化と考えます。

腎JJ設に糸球体・尿細管が区域性に massiveに壊死

を認〉め、拡張した治Illfi)J紙内にJfJl栓を認めました。そ

の血管墜には好中球が浸潤し、盤の破壊を来してい

るものの、フイブリノイド変成は目立ちませんで、し

た。その血管周囲・壊死巣にも gram染色、ギムザ

染色で細部塊を認めませんでした。その他の臓器で

は消化管に極少数認めるのみです。 j二記fill~詰2病は

PM/DMの血管病変としては変典型的ではないが、

PM／むMによる変化と考えています。

免疫染色 CMVは、腎臓組織内では維認できず、

姉では日m胞上皮には散在性に認めますが、血管内皮

には確認できませんでした。末J:tJIに急速に進行した
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呼吸不全に関しては、 TRARI（輪血関連日ill障害）に

よるショックに続発した DADを考えます。

10.考 察 ：

1) TTPについて

－血管内皮細目包で産生された unusuallylarge VWF 

multimerは生物学的活性が高く、血小板の過凝集

やlfll;j全を生じる。 ADAMTS13は、むしVWFMを

適度に切断し低分子化することにより、「止血に

は適するが過剰な血小板血栓の形成は抑制する働

きjを示す。 ADAMTS 13活性低下や血管内皮障

など複数の要国により、 ADAMTS13/VWFバ

ランスが VWF優位となり、血栓側に傾くことが

TTPの発症機序と考えられている。

・ ADAMTS 13活性は著減する；場合（通常ADAMTS 

13インヒピターが陽性、特発性でより頻度が高

い）と、 II硲正常の場合（胤管内皮障害や遺伝的素

因が関与）がある。

・ TTPの原因として、特発性（最多）・跨原病・悪

性腫疹－感染症・薬剤などが報告されている。

・ TTPの古典的5徴が揃うことは少ない。 ゆえに、

「朕!ZS！不明の溶血性貧血＋破砕赤血球＋血小板減

少」があれば TTPとして血紫交換を開始すべき

とされる。

TTPの概怠

M必至A (microangiopathic hemolytic anemia) 
非免疫性浴組十E凌砕赤血球団ト血小絞減少



線税制駒場側

2）本症例における考察

－本症例に関連する因子では、 CyA・皮！首筋炎・

CMVI感染疲が、いずれも血管内皮障害・血小板

凝集光進などを介して、単独あるいは複合して

TTPの原因となりうる。このような状況において

血小板減少や腎機能障害を認めた場合、 TTPを念

頭に置いて精査することが）J干要である。

－遅延した肺傷害の原因について、病理学的所見（ぴ

まん性肺胞障害）から特異的なものは推察できな

い。 TRALIのみであったとも考えにくく、 CMV

感染や間質性肺炎急vi山首悪などによる加の機序が

働いていたものと思われる。

－激烈な経過をとった割に、全身臓器の血栓所見は

予想外に少なかった。早期治療介入により血栓形

成が防げたということであれば、状態は快方に向

かっていたはずである。 CMV感染は改善傾向で

あり、その他にも臨床的に新たな感染症の合併や

ショックをきたす病態は同定されなかったが、急

速な死の11副議を TTPのみで説明して良いかどう

か、なお凝向として残る点である。
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｛症例 2]

融主総泌鮒執す除射撃泌誠事察
官縁側泌縦警霊感桝蓄を主宰数表華料糊

1 . ~~定例テーマ・ 1佐官・iJi)J)]J長解mmによるくも II莫下W1f且術

後に後腹脱出血・腹JJ空内 compartment

症候群をきたした一例

2. 診療科、主治医・受持医：脳神経外科稲EEi 拓

今村 t~J.j/汝

3 CP C開催日．平成25年l月16日

4. 発表者・臨床1N~ （稲田拓）

病理側（ill下大祐）

5. 患 者・ 68歳、男性

6 i臨床診断．右椎骨動脈解離によるくも膜下出血、

腹腔内動脈煽破裂による腹腔内出血

7. 剖検診断：右椎骨動脈WfoJlJlt、線維筋性異形成症

(FMD）、右腎動脈校解剖［

8 臨床情報．

1 ）現病歴： 2012年3月7Elの10時頃、娘と買い物に

出かけている際に激しい頭痛と眠気を自覚した。ネ111

戸徳洲会病院に救急搬送され、頭部CTでクモ膜下

出l([lを認めたために当院に紹介転送となった。

2）既往歴・家族燈．糖尿病、肝機能障害、兄が50代

で脳出JfJl。クモ膜下出血・線維筋性異形成症・血管

炎や I~！己免疫疾患の家族歴無し。既卒喫煙者（20～

50歳まで、 40本×30年間）、機会飲酒。営業職



3）診療所見 GCS:E2VtMl、瞳孔は3.5mm同大で

対光反射は迅速。自発呼吸は規則的だが四肢の動き

は乏しい。N田 SS:37点。

4）主な検査データ.AST: 60 mg/di、ALT:78 mg/ 

di、HbAlc・7.7% 

5）画像診断所見．頭部 CTで脳底槽を中心に厚いク

モ1莫下出血と脳室内出血を認めた （Fig.1 ）。

6）示歪過・治療 。以上の結果から、 Hunt&Kosnik・ 

Grade 5、WFNS GradeV、Fisher. Group 3のクモ

膜下出血と診断した。DSAで右椎骨動脈 （後下小

脳動脈～脳底動脈問）に紡錘状の動脈癌とその末梢

に血管の壁不整を認めた（Fig2）。 右椎骨動脈解離

によるク モ膜下出血と診断し引き続き血管内治療

（コイルによる右椎骨動脈母血管閉塞術）を施行し

た（Fig3）。 引き続き、水頭症の進行を認めたため

に脳室 ドレナージ術を施行した。術後の頭部M則で

右延髄外側と左後頭葉に脳梗塞を認め、3月13日

（発症6日目）に気管切闘を要したが、意識状態

は GCS.E3VtM6まで改善し筆談まで可能となっ

た。 また、呼吸器関連肺炎に対して PIPC/TAZの

投与を開始した。3月16日（発症9日日）に脳血管

撮影を行い、左中大脳動脈と左椎骨動脈に中等度

(50%）の血管聖堂縮を認めた。症候は認めなかった

ために保存的治療を継続した。3月17日 （発症10

日目 ）に急激な血圧低下と頻脈、腹部膨満を認め

た。 出血性ショックの状態となり Hb. 4. 7mg/dlと

低下を認め、腹部造影 CTで後腹膜出血と棒頭部の

尾側に活動性の出血を認めた（Fig4）。血管撮影で

胃十二指腸動脈と上腸間膜動脈からの extravasat1on

を言忍め （Fig5）、NBCAとコイルを使用して母血管

閉塞術を施行した。なお、 この際に上腸間膜動脈の

他の分枝に複数の小さな動脈癌の形成を認めた。脳

血管掌縮期の出血性ショ ックにより脳循環不全とな

り、多発性脳梗塞を合併した （Fig6）。 腹部コンパー

トメン ト症候群を続発し、18日に開腹減圧術を行い

open abdomenの状態で圧の低下を待ち21日と26日

に腹腔内洗浄を、 30日に閉腹を行った。また、 急性

腎前性腎不全に対して一時的に血液透析を要し、誤

1熊↑生月市炎も合併した。経管栄養を再開したものの炎

症が持続し低栄養と二次性貧血が遷延し、アルブミ

ン製剤と濃厚赤血球の輸血を要した。後腹膜血腫の

感染も合併し 4月10日にドレーンを挿入し MEPM

投与で治療を行ったと ころ、 一旦寛解したためにド

レーンを抜去した。4月27日に感染の再燃を来たし

再度ドレーンを挿入したが、ドレーン孔近傍に皮下
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膿湯を形成したため膿蕩 ドレナージを行った。感染

の根治は得られず、6月1日 （発症87日目）に死去

された。

7)全身性の血管炎や Ehlers-Danlos症候群、線維筋

性異形成症も考えられるが臨床所見と家族歴などか

ら否定的と判断した。ガイドワイヤーは腹腔内病変

まで挿入されていないことを確認しており医原性の

腹部動脈癌も否定的。クモ膜下出血の経過中に腹

腔内出血を来すことは稀ではあるが、文献を検索

したところ、両者を併発する病態として Segmental

arterial mediolysis (SAM）が近年報告されている。

SAMは1976年に Slavinらが提唱した概念で、 原因

については明らかにされていない。非炎症性 ・非動

脈硬化性であることから、 ①カテコラミンやエンド

セリンなどの血管作動物質による血管掌縮が原因と

する説、 ②跨原病などの免疫異常とする説、①最近

では催患血管の分布－外見上の相似から線維筋性異

形成 （Fibromusculardysplasea FMD）の前駆病変

ではないかとする報告も見られる。

8）血管破綻部位に SAMの病理組織学的特徴を認め

なかったか ？血管破綻部位以外に動脈癌の形成や解

離所見は認めなかったか？血管に炎症性変化や動脈

硬化性変化は認めたか？他臓器に膿場形成は認めな

かったか （菌血症に伴う動脈癒形成の可能性） ？

9) Figure 

Fig!: 



Figl: Fig3: 

Fig2: Fig4: 

Fig5: 
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Fig6: 

9 剖杉t情報・

1 ）剖検診断と病理所見： 主病変 l ［線維筋性異形

成症（FMD: fiburomuscular dysplasia）］総腸骨動脈

および上腸間膜動脈校 中膜弾性板走行不整。勝

十二指腸動脈癌 コイル塞栓術後。肝下縁と十二指

腸下行部外側と右腹壁および横行結腸に固まれる部

分で周囲と明瞭に区切られた区画形成を認める腔内

膿蕩（500ml)Pseudomonas a巴ruginosa.Enterococcus 

avmrn開放創痕に一致して皮下膿蕩心外膜血管内に

感染性と考える器質化血栓。［右椎骨動脈解離］右

椎骨動脈にコイル塞栓術＋右脳室ドレナージ挿入術

後。 くも膜下出血。前大脳動～中大脳動脈末梢領域

にかけて梗塞。［右腎動脈枝解離］。｛前立腺癌］ 左

背側径0.7cm Gleason score 3 + 4 

2）担当病理医山下大祐

3）病理医からのコメント：

肉眼的に右側腹部のドレーンから血性泥状膿蕩が

排出されていたが、開腹すると腹水の性状は黄色透

明であった。更に観察すると肝下縁と十二指腸下行

部外領ljと右腹壁および横行結腸に固まれる部分は肉

芽組織などで明瞭に区切られた区画を形成していた。

開放創痕に一致して皮下膿蕩を認めた。一方、膿蕩

腔に続く動脈 （上腸間膜動脈）を同定し、枝をたとョっ

たが、コイルを同定できなかった。あるいは膿蕩腔

に流出した可能性を考える。また両総腸骨動脈を中

心に血管内腔は凹凸のある波状の不整が目立った。

組示蔵学的に主に上腸間膜動脈枝および総腸骨動脈

の中H莫弾性線維は走行不整で‘、肥厚および非薄化を
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認めた。また膝十二指腸動脈に癒を認め、右腎動脈

枝で解離を認めた。脳血管では右椎骨動脈のコイル

塞栓術後で、器質化を認め、コイ jレ塞栓の効果を確

認した。また椎骨動脈および脳底動脈でも一部に中

膜の非薄化を認めた。くも膜下にへモジデリンを認

め、くも膜下出血による変化と考えた。前大脳動脈

～中大脳動脈末梢領域で梗塞を認めた。膿蕩から

Pseudomonas aeruginosa Enterococcus aviumが検出さ

れたが、皮下膿蕩含め明らかな菌塊は認めなかった。

ただし心外膜細血管内に感染性と考える血栓を認め

た。前立腺に0.7cm大の Gleasonscore 3 + 4 = 7の

腺癌を認めた。

積極的に segmentalarterial mediolysisの特徴的な

所見である中膜融解性病変は認めなかった。一方で、

広く血管中膜弾性板の走行不整を認め、 fibromuscular

dysplasiaとして矛盾しないと考えた。全身の予備能

が極めて低く、遅延する低栄養と正球性貧血に加え、

最終的に感染症のコントロール困難となり死亡した

と考える。

10.考察．

クモ膜下出血の経過中に腹腔内出血を呈した症例が

9例あるト8。これらのうち、クモ膜下出血後急性期

(14日以内）に腹腔内出血を呈したものが8例あった。

この時期は脳血管筆縮期であるため本症例のように脳

梗塞を併発する可能性が高いと推察される。

突然、の腹腔内出血で発症し腹腔内動脈に複数の解離

性所見が認められる場合は segmentalarterial mediolys1s 

(SAM）という病態が関与している可能性がある。

SAMは1976年に Slavinらが提唱した概念で、主に腹

部内臓動脈の中膜が分節｜生に融解し、多くの場合動脈

癌を形成して破裂するという特徴を持つ疾患である。

原因については明らかにされていないが非炎症性・非

動脈硬化性であることから、 1・カテコラミンやエンド

セリンなどの血管作動物質による血管掌縮が原因とす

る説、 2・1嬰原病などの免疫異常とする説、 3擢患血管

の分布・外見上の相似から線維筋性異形成（FMD)

の前駆病変ではないかとする報告も見られる 9.10。ま

た、近年では SAMと椎骨動脈解離の関連が示唆され

ている。

FMDは1938年に Leadbetterと Burklandにより腎動

脈において最初に指摘され、頭頚部動脈では1965年に

Connettと Lanscheによって初めて確認された。中小

動脈に非動脈硬化性・非炎症性の狭窄を来す疾患であ

り、 内頚動脈や頭蓋内動脈病変に伴い脳虚血性疾患お

よび脳動脈癌を合併する。現在では腎動脈の発生頻度



が60～75%と最も高く、次いで頭蓋外の脳血管（頚動

脈と椎骨動脈）が25～30%であると言われている。椎

骨動脈の FMDの頻度は10%台と低く、通常内頚動脈

の病変と併存する。さらに椎骨脳底動脈領域に頭蓋内

動脈癌を有する頭頚部 FMDの患者は約 2%であった1¥

我々が渉猟し得た範囲では、 FMDに合併した椎骨脳

底動脈領域の動脈癌破裂によりクモ膜下出血を来した

成人症例は 7例あった14.150 

上述したように、クモ膜下出血後に腹腔内出血を

合併する症例のほとんどが14日以内に発症している。

我々の報告を含め、 10例中 9例が脳血管撃縮期であ

る。クモ膜下出血によりノルアドレナリンやドーパミ

ンといったカテコールアミンが放出され、たこつぼ型

心筋症や神経原性肺水腫を呈することは以前から指摘

されている12・ 13 o Slavinらは Pアドレナリン作動性物

質のラクトパミンを投与したイヌの血管の病理所見

が SAMと類似していることから、 SAMと血管掌縮

の関連を示している11o Cookeらは椎骨動脈解離によ

る SAHの経過中に、数日間で内胸動脈の解離性変化

を認めた自験例を元に SAMと血管撃縮が関与してい

ることを示唆しており、カテコールアミンの上昇が

SAMの病態を進行させ腹腔内出血へと進展する可能

性があると考えられた。

FMDと SAMの病態には関連があり、 SAMの病態

にはカテコールアミンが関与している可能性が考えら

れる。クモ膜下出血はカテコールアミンを上昇させ、

SAMの病態を惹起し腹腔内出血へ至る可能性が考え

られた。

1 Isla A et al. Concurrent intracranial and intraabdominal 

aneurysms. Neurosurg Sci : 1988 Jul-Sep; 32( 3): 121 

-2 

2 Fuse T et al. Systemic multiple aneurysms of the 

intracranial arteries and visceral arteries . case report. 

Surg Neural. 1996 Sep ; 46 ( 3 ) : 258-61;discussion 261 

2 

3 Kubo S et al. Systemic multiple aneurysms of the 

extracranial internal carotid artery, intracranial vertebral 

artery, and visceral arteries case report. Neurosurg. 

1992 Apr; 30( 4) :600-2 

4 岡本佳昭，ほか：クモ膜下出血術後に発症した牌動

脈破綻による腹腔内出血・後腹膜血腫の l例．日本

館庶タメ梓学会雑誌（1345-2843) 71巻増刊 Page627 

(2010. 10) 

5 佐藤博丈ほか：クモ膜下出血術後に Segmental
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た1帆．日本臨床外科学会雑誌（1345-2l弘前 1巻

増刊 Page566 (2010. 10) 

6 草野智之，ほか：SegmentalArterial Mediolysis (SAM) 

が疑われたクモ膜下出血術後腹腔内出血の l例．日

本臨床外科学会雑誌（1345-2843) n巻 3号 Page

876 (2010.03) 

7 中嶋剛，ほか：内臓動脈癌破裂による腹腔内出血

を合併したクモ膜下出血の 2症例．脳卒中. 28巻 1

号 Page175 (2006. 3) 

8 StetlerWR Jr et al. Intracranial aneurysm with 

concomitant rupture of an undiagnosedvisceral artery 

aneurysm. Neuroclit Care. 2012 Feb; 16 ( 1 ) : 154 7 

9 大屋久晴，ほか： Segmental arterial mediolysisに

よる中結腸動脈癌再破裂で腹腔内出血・下血を来し

たl例.B消列会話 43( 3) : 293-298, 2010 

10 安岡利恵，ほか： Segmental arterial mediolysisによ

り大綱出血を来した l症例.B消列会誌 41(1):46

-51 2008 

11 Slavin RE et al. Segmental arterial mediolysis-an 

iatrogenic vascular disorder induced by ractopamine. 

Cardiovasc Pathol : 27 October 2011. 

12 Cooke DL et al : Serial angiographic appearance 

of segmental arterial mediolysis manifesting as 

vertebral, internal mammary and intra ab.dominal 

visceral artery aneurysms in a patient presenting with 

subarachnoid hemorrhage and review of the literature. J 

Neurolntervent Surg (2012) 

13 Ogura T et al : Characteristics and prognositic 

value of acute cathecolamine surge in patients with 

aneurysmal subarachnoid hemorrhage. Neural Res. 2012 

Jun;34 ( 5 ) : 484 90 

14 富士井睦，ほか：合併する椎骨動脈癌破裂によるく

も膜下出血で発症したと考えら、れる cerebrovascular

fibromuscular dysplasiaの l例.No Shinkei Geka. 39 
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第6田中央市民病院CPC報告

［症例 1l 

1. 症例テーマ．難治性肺膿蕩・膿胸の一例

2.診療科、主治医・受持医：呼吸器内科松本 健

免疫血液内科船山由樹

3. CP C開催日：平成25年2月20日

4 発表者：臨床側（松本健）

病理側（山下大祐）

5. 患 者： 80歳、男性

6. 臨床診断：肺膿場・膿胸

→diffuse large B cell lymphoma 

7. 剖検診断： difJ向selarge B cell lymphoma 

8 臨床情報－

1 ）現病歴：

2007年より介護老人保健施設に長期入所中の患者。

2012年3月末より38度台の発熱を認めた。前医で右

肺炎・胸水の診断で抗生剤加療するも右胸水残存あ

り。当院紹介され、右肺膿虜・膿胸の診断にて加療

のため入院。 3週間の抗生剤投与＋膿胸ドレナー

ジ後：、 CTフォローにて肺膿蕩腔は軽度ながら増大。

全身状態から手術は困難、エコー下膿湯穿刺試みる

もできず。点滴拒否あり、 GRNX内服開始、その

後1農蕩腔の明らかな悪化なし。それ以上の侵襲的検

査を希望されず、一旦退院後、外来で経過を見てい

たカ宝肺膿療の改善乏しく、膿蕩腔ドレナージ目的

にて再入院。 CTガイド下にドレナージチューブ留

置、膿胸腔にも再度ドレナージ、チューブ留置。肺膿

蕩・膿胸ドレナージ後、抗生剤は使用せず、洗浄の

み繰り返し、抜管。その後状態の悪化なく、 8月末

に転院。各種検体の細菌培養・抗酸菌培養・細胞診

はf桑り返し提出するも、いずれも陰性であった。な

お、入院中に不顕性誤礁を認めた。施設の空きを

f寺って11月上旬に転院先を退院。 11日後、全身倦怠

感、右前胸部痛を訴え、酸素化低下を認めたため、

当院に救急搬送。 CT検査にて多発牌臓腫癒を認め、

悪↑生リンパ腫疑い。肝腫癌は肝細胞癌疑い。肺膿

蕩・膿胸と判断していた病変も悪性リンパ腫の可能

性カす高く、エコー下生検を施行し、 diffuselarge B 

cell lymphomaと診断。日客疾から H.influenza巴を検

出、抗生剤加療を継続するも C.difficile腸炎を発症

し、その加療も要した。全身の衰弱が著しく、 PSL

をイ吏用して緩和的にみていたが、 1 2日の経過で

呼吸不全が進行し、死亡した。ご家族の同意を得て、

病理解剖を行った。
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2）既往歴・家族歴など

［既往歴］頚椎症、食道癌術後、 C型肝炎、糖尿病、

塵肺

［家族歴］特記すべきものなし

［生活歴］喫煙： ex-smoker(20本／日×40年）、

職業・建築業

3）診療所見

初回入院時：身長154.5cm、体重55.5kg、BMI23、

意識清明、血圧128/86mmHg、脈拍87／分、 Sp02

96% （室内気）、呼吸数16／分、体温36.9℃

頭頚部・結膜貧血・黄痘なし、リンパ節腫脹なし

胸部： raleなし、右下肺野背部呼吸音低下

腹部・平担・軟、肝牌腫なし

四肢．ばち指なし、浮腫なし

4）主な検査データ

初回入院時の血液検査： WBC7200 (Neu 75, Eosi 

1 , Baso 1 , Lymph 15, Mono 8 ) , RBC 435, Hb 

10. 9, Ht 34. 2, Pit 36. 5, AST 18, ALT 8 , LDH 

150, ALP 318，γGTP 12, CPK 34, TP 6. 7, Alb 2. 5, 

BUN 5. 9, Cre 0. 72, Na 140, Cl 107, K 4. 3, Glu 

112, CRP 3. 44, PCT 0. 06, HBs-Ag （一）， HCV-Ab 

(+), HIV-Ab （ー）， RPR ( ), TP-Ab （一）

胸水検査： TP4. 5, Alb 1. 4, LDH 10630, Amy 42, 

Glu 16, CEA 38. 4, CYFRA 14. 1, ADA 140. 5，血

球は細胞崩壊のため測定不可

5）症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

比較的急速な経過で呼吸不全を来し死亡した主原

因は？

当初肺膿蕩・膿胸として加療していた病変は、リ

ンパ腫のみでよかったか？

9.剖検情報：

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変 1] diffuse large B cell lymphoma 

右中下葉（腫蕩壊死も目立つ），胃管，十二指腸，

回腸，腸間膜リンパ節，牌臓，左上前腸骨糠周囲

［関連病変］

1. 腔水症

右胸水50ml，左胸水400ml，腹水200ml,

心嚢水20ml

全身浮腫

2.右房右室拡張

3. 腎髄質うっ血

［主病変2］肝細胞癌 S7に径2.5cm 

単純結節型，H1, St-P, 2. 5 cm, moderately differentiated 

h巴：patocellularcarcinoma，索状型／充実型／， im-, eg, 



fc+, fc田inf-一， sf+, s 0 . n 0 , vp 0 , vv 0 . va 0 , 

b 0 , p 0 , sm , LC, f 4 

［関連病変1

1. 肝硬変 HCV感染、 偽小葉の形成

［主病変3］食道癌術後（食道亜全摘・胃管再建、

13年前） 再発を認めず

［その他の病変1
1.左右上葉陳旧性線維性減痕

2）担当病理医：山下大祐

3）病理医からのコメント

肉眼所見は上記診断の通り、全身にリンパ腫と思

われる病変を認めた。特に右中下葉は病変が広範囲

に広がっており、壊死も認めた。一方、肝臓に画像

と一致して S7に径2.5cmの結節を認めた。食道癌

の再発は認めなかったが、吻合部より目工門側7.5cm 

の胃管にリンパ腫と考える病変を認めた。

組織学的に通常のリンパ球と比べ大型の異型リ

ンパ球は CD20、Bel2、CDIO陽性で、 Tcellマー

カーの CD3は陰性であった。 dendriticcellで陽性

となる CD21では陽性の突起をもった細胞が一部見

られ、目玉中心はある程度保たれている部分も見られ

た。以上の所見から DLBCLと考えたが、 follicular

lymphomaから transformした可能性も考えた。壊死

部付近にグラム陽性細菌および PAS陽性真菌は認

めなかった。また諸臓器の転移と考えた部分は同様

の組織像であった。

全身の予備能が極度に低下した状態で、低アルブ

ミン血症も進行していた。機能が残存していたと考

える左肺も胸水が貯留した結果、呼吸不全が進行し

たと考える。総じて腫蕩死であると考える。

10. 考 察・

臨床側より。当初肺膿蕩・膿胸として加療を継続し

ていたが、最終的には diffuselarge B cell lymphoma 

(DLBCL）と診断された症例である。初回入院時よ

り判明したとしても PSが悪く、予後には大きく影響

しなかったと思われるが、当初は全く想定していな

かった疾患であった。文献的には、肺原発悪性リン

パ腫は比較的まれな腫蕩で、肺原発悪性腫蕩の0.45%、

節外性リンパ腫の3.6%を占め、 DLBCLの頻度は 5-

20%と報告されている（PapaioannouAN et al. J Thorac 

Cardiovasc Surg. 1965. Freeman C et al. Cancer 1972）。

また、肺原発悪性リンパ腫の画像所見は多彩で、 70

-79%は多発性であるとされ、リンパ腫の病態として、

既存の肺構造を破壊することなく広がっていく特徴が

あり、腫癌影や浸潤影の内部には airbronchogramが
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高頻度に認められ、病変は肺区域と無関係の広がり

を示すのが特徴的とされている（Radinet al. Cancer 

1990）。後ろ向きに見ると経過途中の画像では上記の

特徴を示す部位もあり、早期に組織診を試みて診断に

至ることができた可能性はあると思われ、稀ではある

が教育的な症例と思われる。

［症例 2]

1.症例テーマ：陣頭部癌、肺転移、癌性リンパ管症

の一例

2. 診療科、主治医・受持医．消化器内科藤田幹夫

初期研修医村井亮介

木場悠介

3. CP C開催日：平成25年2月20日

4 発 表 者．臨床側（村井亮介）

病理側（市川千宙）

5.患 者： 66歳、女性

6. 臨床診断：醇頭部癌、癌性心膜炎、癌性リンパ

管症

7. 剖検診断：棒頭部癌（十二指腸浸潤、横行結腸

間膜浸潤、両側肺転移、両側副腎転

移）、両側肺癌性リンパ管症、癌性

胸膜炎、癌性心外膜炎

8.臨床情報 1主訴］胆吐

1 ）現病歴： 2012年2月23日までは特段の症状の自覚

は認めなかった。 2月24日午後より突然眠気を自覚

し、計10回程度液体の吐物を恒吐した。翌25日に近

医を受診し、制酸剤の処方を受けるも改善しなかっ

た。少量の水分摂取でも胸でっかえる感覚や腹部膨

満感の増悪を認め、 1日10回程度の恒吐が持続して

いた。 3月2日当院消化器内科外来を受診し、精査

予定となっていた。 E匝吐が持続することと排便・排

ガスが1週間以上ないため、 3月3日に当院救急外

来を受診した。

2）既往歴 2011年10月：大腿骨転子部骨折

3）入院時現症： BP94/60mmHg, HR 99bpm, Sp02 

98% (room air), BT 36. 3℃，眼球結膜に貧血や黄

痘を認めず、頚部リンパ節腫大を認めず、呼吸音清、

心音正常、腹部は著明に膨満・硬、左下腹部に腫癒

を触知、圧痛はなし、腸嬬動音減弱、下腿浮腫を認

めず

4）入院時検査所見

（血液） WBC 26700/μl, RBC 540万／μl,Hb 16. 1 g/ 

di, Ht 46. 1 %, Plt 20. 4万／μl,TP 7. 5 g/dl, Alb 3. 7 

g/dl, T-Bil 1. 0 g/dl, D-Bil 0. 3 g/dl, AST 16 IU/L, 



ALT 13 IU/L, LDH 207 IU/L, ALP 355 IU/L，γ－GTP 

27IU/L, CK 39 IU/L, Amy 334 IU/L, Lipase 464 IU/ 

L, BUN 113. 5 mg/di, Cr 2. 3 mg/di, Na 128 mEq/L, K 

4. 0 mEq/L, Ca 9. 0 mg/di, Glu 143 mg/di, ~主主

旦亙Q!.HbAlc 5. 2% (JDS) , CEA 1. 7 ng/ml, CA19-9 

9. 9 U/ml, CA125 337. 7 U泊11

5）画像診断所見

（胸腹部単純 CT）十二指腸水平脚レベルで閉塞を

認める。心嚢液貯留あり。

（上部消化管内視鏡検査）食道・胃に器質的狭窄や

悪性腫蕩を示唆する所見を認めず。十二指腸下行部

からオ℃平部にかけて外方から締め付けるような狭窄

を認める。

（腹部超音波検査）棒頭部から十二指腸にかけて境

界不明瞭な低エコー域を認める。主豚管の拡張あり。

肝 s6/7に17mm大の高エコー結節を認める。腹水

貯留あり

6）経過・治療

入院第3病日に行った胸腹部造影 CT所見では醇

鈎音問重癒を認め、十二指腸への浸潤を認めた。また

心嚢液・両側胸水貯留と肺野に小結節影の集旗を認

め、縦隔・肺門リンパ節の腫大も伴っていた。この

所見からは陣頭部腫療による十二指腸の狭窄が今回

の噴出性恒吐の原因と考えられた。また、肺転移疑

いの結節や心嚢液貯留も認めており、遠隔転移を来

しているものと考えられた。

第4病日に循環虚脱を来し、心タンポナーデと診

断。心嚢穿刺施行し、血性心嚢i夜を約400mlドレナー

ジした。心嚢液細胞診では Adenocarcinomaを強く

示唆する（ClassN）所見であり、心膜転移・癌性

心嚢ぇkと診断。心嚢内にシスプラチンとアドリアマ

イシンを注入し、心膜癒着術を施行し心嚢液貯留傾

向の改善を得た。

原発巣に関しては確定的な組織診断は得られてい

ないカ宮、遠隔転移も来しており、根治的な治療は困

難と考えられたために、家人と相談し BSCの方針

とし、症状緩和的に処置などを施行してゆくことと

したD

入院後も経鼻胃管からの大量の排液が持続してい

たので、十二指腸狭窄に対して、第12病日に内視鏡

的に十二指腸ステントを留置したが、狭窄が強固な

ために、その後も旺側への液体の流出は不十分で、

あった。経鼻胃管への抵抗感もあり、第23病日に排

液目白勺に PEGを造設した。

第30病日より、呼吸状態が悪化。酸素投与下でも
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低酸素血症を呈し、胸部レントゲン写真では癌性リ

ンパ管症の所見を呈していた。第31病日、呼吸不全

悪化し、永眠された。

7）症例の問題点（剖検で解明したかった事項）

①本症例では CEAや CA19-9といった典型的な腫蕩

マーカー上昇がなく、かつ CA125の上昇を認め

た。画像上の原発巣は棒頭部と考えられるが、剖

検上も醇原発で矛盾しないか？あるいは卵巣癌な

どの腹腔内転移・播種との鑑別は可能か？

②勝臓癌とすると、経過での心嚢液貯留は稀と考え

るが、勝癌による癌性心膜炎で矛盾しないか？

③最終的な呼吸不全の原因は癌性リンパ管症でよい

か？間質性肺炎の所見はないか？

④4月2日の胸部レントゲン写真にて腹腔内の

Free Airを認めたが、消化管穿孔（特にステント

留置部位）の所見は認めるか？

9.剖検情報．

1 ）剖検診断と病理所見

［主病変1
1.陣頭部癌

一十二指腸浸潤

一横行結腸間膜浸潤

一両側肺転移、両側肺癌性リンパ管症、

癌性胸膜炎

一癌性，心外膜炎

一両側副腎転移

［関連病変］

1. 全身黄痘（総胆管：共通管手前の経約15mm

で拡張）

2. 諸臓器うっ血（肝臓1368g、腎臓（左：162g、右：

173g)) 

3. 胃痩造設痕（胃体中部前壁にピンホール大）

［その他の病変］

1.肺細動脈血栓

2. 肺硝子膜形成一

2）担当病理医．市川千宙

3）病理医からのコメント

勝病変の局所の拡がりは、頭部側は球部から水平

部まで、十二指腸への浸潤しており管腔側への露出は

認めなかったが、粘膜下層まで病変を認めた。勝前

面は横行結腸の柴膜から粘膜下層まで浸潤を認めた

が、粘膜面への露頭や穿孔は認めなかった。目卒後面

は醇外神経叢、牌静脈周囲の拡がりを認めた。遠隔

転移としては、肺、胸膜、心膜に認め、特に肺に関

しては両側肺共に転移巣と癌性リンパ管症を認めた。



組織型としては、線維化が強い間質を伴い索状に増

生する病変で、一部に不明瞭な腺腔の増生を認め、

低分化型腺癌と考えます。

患者は、膝頭部癌による癌性心外膜炎や十二指腸

狭窄症状や黄痘の治療経過で全身状態が悪化してき

ている中、遠隔転移としての肺転移・癌性リンパ管

症が最終的には非代償性に呼吸不全を進行させたと

考える。

十二指腸は金属ステントの挿入されている状態で

あったが肉眼的には完全な閉塞所見は認めなかった。

総胆管は主陣管と合流する手前から肝側が拡張を認

める。胆道系のうっ滞による閉塞性黄痘と考え、全

身状態悪化の一因と考えます。

腹部X線上のfreeairに関しては、癌組織による横

行結腸や十二指腸の穿孔所見は認めなかった。混濁

した多量の腹水ゃある程度の面積の腹膜のびらんは

認めず、腹膜炎の所見は認めなかった。

10.考察：

十二指腸狭窄による噴出性恒吐を期に診断された勝

頭部癌であった。 CA19-9等の典型的な腫蕩マーカー

の上昇を認めず、卵巣癌などとの鑑別が問題点として

あがった。剖検の結果、陣原発の低分化腺癌と判明し

た。周辺組織への直接浸潤は認めるが、肝転移や腹腔

内転移を来していなかった。一方で心膜転移による癌

性心膜炎や両側肺転移や縦隔リンパ節転移を来してい

た点は本症例において一般的な勝臓癌と異なる点と思

われた。
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