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【Differential Diagnosis】

肺動脈閉塞の最も一般的な原因である，急性肺動脈血栓塞栓を中心に鑑別を進めていく．
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Figure 4. Resected Left Lung with Variegated Yellow-White
Polypoid Tumor (T) Plugging the Left Pulmonary Artery and Ex-
tending into the Lobar Arteries (White Arrow) and Segmental

Arteries (Black Arrow).




✔ 
胸膜炎性疼痛（73%）と呼吸困難（66%）は急性肺動脈血栓塞栓で高率に認められる．

✔ 
換気-血流シンチでの所見が急性肺動脈血栓塞栓に特徴的．

✔ 
酸素，抗凝固療法，血栓溶解療法にて症状が軽快した．

✘ 
UCGにて，肺動脈圧が75 mmHgと推定された．

✘ 
入院の数ヶ月前から乾性咳嗽が認められていた（肺高血圧に伴うものとして説明可能）．

以上のように，本症例の入院時の症状に急性肺動脈血栓塞栓が関与していることが疑われるが，肺高血圧に関しては説明ができない．そこで，数度の血栓塞栓症のエピソードを背景にして，肺血流再分布と肺動脈圧上昇により末梢の肺動脈が障害される，「慢性の肺動脈血栓塞栓に伴う肺高血圧症」の可能性を考える．この場合，抗リン脂質抗体症候群の可能性が高い．

✔ 
頚静脈怒張，右心室の拍動性の挙上，III音やIV音の聴取，TRによる心雑音，呼吸不全，肝腫大，腹水，末梢の浮腫など，肺高血圧症で認められる症状は共通している．

✔
慢性肺動脈血栓塞栓に伴う肺高血圧では，肺野で収縮期の血管雑音（bruits）が聴取されることが特徴である．

✘
造影効果が認められるなど，画像所見が典型的ではない．

血管炎

✘
血管炎の患者では，肺動脈ではなく全身の血管に炎症が生じる．

✘
造影MRIで，血管壁のみではなく血管内腔の腫瘤全てが造影された．

・ 巨細胞性動脈炎

✔

1年前にPolymyalgia Rheumaticaと診断されている．PMR患者の15%に本疾患が合併するといわれている．巨細胞性動脈炎（側頭動脈炎）は頭頚部の一次分枝に好発し，稀ではあるが大型～中等度の肺動脈に炎症をきたした症例が報告されている．

・ 高安動脈炎

✔
大型の肺動脈に肉芽腫性の炎症をきたす．ある調査では，およそ半数の症例に肺動脈病変が認められた．

✘
患者の年齢（69歳）は高安動脈炎の好発年齢の上限をこえている．

・ Behçet病

✔
肺動脈に動脈瘤をきたすことがある．

✘
患者の病歴や所見からBehçet病を示唆するものはない．

腫瘍

・ 縦隔原発の腫瘍

✘
外部からの圧迫や浸潤というよりも，肺動脈内の病変であることから否定的．

・ 閉塞性の腫瘍塞栓

✘
乳癌，肺癌，胃癌，大腸癌などが原発巣で，肺に腫瘍塞栓が認められたと考えることもできるが，これほどの大きさの腫瘤を認めることは稀である．本症例では子宮筋腫の既往があり，この場合子宮全摘出術の数十年後に肺の結節が認められることもある．しかし，肺実質に異常をきたさずに肺動脈にのみ病変を認めた報告はない．

・ 肺動脈原発の腫瘍

✔
  非常に稀ではあるが，肺動脈本幹原発の平滑筋肉腫，横紋筋肉腫，線維肉腫，軟骨肉腫，悪性線維性組織球腫，骨原性肉腫などの可能性がある．これらの腫瘍は血管内を進展する傾向があるが，血管壁を越えて浸潤する場合もありえる．肺実質転移や肺動脈塞栓を生じる場合があるが，本症例では認められていない．

多くの場合，肺動脈血栓塞栓と誤診され，手術や剖検の時に正しく診断される．平均生存期間は2年以下と不良であるが，10年以上も長期生存した症例も存在する．

まとめると，本症例では肺動脈原発の肉腫が最も疑われる．血栓溶解療法により一時的に症状が軽快したのは，腫瘍に血栓が合併していたからだと考えられる．本症例では輸血が難しいということから，血管内からの腫瘍生検を再度試みる．

【Clinical Diagnosis】 Sarcoma of the pulmonary artery

【Dr. Jess Mandel’s Diagnosis】 Sarcoma or the pulmonary artery

【Diagnostic Procedure】 Intravascular biopsy

【Pathological Discussion】

生検標本の鏡検では，所々に分裂像を伴った粘液産生性の紡錐形の腫瘍細胞が認められた．免疫染色では細胞の由来を特定することはできなかったが，肉腫に矛盾しない結果であった．

生検の6日後に腫瘍摘出術が施行された．

切除標本の肉眼所見としては，9 cm長で最大径が3 cmの固く，ポリープ様の腫瘤が肺動脈内に存在し，内腔を2 mm以下に狭窄していた（Fig. 4）．腫瘤は左主肺動脈から発生し，上葉枝が分岐する部分まで動脈壁に固く接着していた．肺実質への浸潤は肉眼上認められなかった．左肺下葉に7.0×1.5×1.5 cm大の梗塞部分が存在した．

ホルマリン固定後の検鏡所見では，クロマチンが凝集した核を持つ紡錘形細胞が柵状に配列していた（Fig. 6）．腫瘍細胞は内膜直下まで浸潤していたが，この部分では中膜や外膜はintactであった．一部臓側胸膜に播種を認め，胸膜に沿って層状の腫瘍細胞が認められた．肉腫がどのようにして血管内から胸膜へと播種したのか不明だが，調べた限りでは肺実質を介した直接浸潤は否定的であった．

右室流出路，肺動脈弁，肺動脈本幹，主肺動脈原発の肉腫のことをpulmonary intimal sarcomaという呼び方をすることがある．これは腫瘍細胞の由来よりも進展形式に重点を置いた呼び名である．こうした呼び名がある一つの理由は，筋線維芽細胞，平滑筋細胞，骨格筋細胞，内皮細胞，軟骨，骨に分化できる多能性を持っているためである．

呼吸困難，胸痛，血性の胸水などの症状を主訴に医療機関を受診するが，その時には既に片側あるいは両側肺の塞栓を認めるため，pulmonary intimal sarcomaの予後は不良である．肺動脈肉腫の45症例に関する総説では，3症例で腫瘍が心臓に直接浸潤し，7症例では縦隔に浸潤，12症例で多臓器へと転移していた．

術後，患者の状態は改善し退院した．しかし，6ヵ月後には画像上肺内に新たな結節と胸膜肥厚が認められた．化学療法が開始されたが効果は得られず，患者の状態は悪化していった．患者はそれ以上の治療を拒否し，悪液質が進行して亡くなった．剖検の許可はいただけなかった．

【Anatomical Diagnosis】 Sarcoma of the intima of the pulmonary artery

[image: image2.jpg]Figure 5. Sections of the Lung after Inflation with Formalin,
Showing Segmental (Long Arrow) and Subsegmental Arteries
(Short Arrows) Distended by White Tumor.
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Figure 6. Tumor Composed of Spindle Cells with Hyperchro-

matic Nuclei in the Intima (Hematoxylin and Eosin, X400).
E denotes endothelial surface, and M media.
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Figure 7. Giant Cells with Bizarre Nuclei Containing Cytoplas-
mic Pseudoinclusions (Arrow) and Abundant Eosinophilic Cy-
toplasm (Hematoxylin and Eosin, X500).




・ 内皮障害や静脈鬱滞 ⇒ 病歴より否定的


・ 先天性血栓傾向（本症例では両親と姉に静脈炎が認められ，遺伝性の凝固亢進が疑われる）


✔ 検査済みの項目


antithrombin III欠乏症，protein C欠乏症，protein S欠乏症


✔ 未検査の項目


prothrombin遺伝子変異，heparin cofactor II欠乏症，plasminogen欠乏症，異常fibrinogen血症，第VIII因子の活性化


・ 後天性血栓傾向


✔ 未検査の項目


悪性腫瘍，高ホモシステイン血症，抗リン脂質抗体症候群，発作性夜間ヘモグロビン尿症，過粘稠症候群（Waldenströmマクログロブリン血症，多発性骨髄腫）


※ 血液型Oh（ボンベイ型）が凝固能亢進と関係しているという報告はない．


    Ohは赤血球H抗原が欠損したもので，Oh以外のすべての血液型に対する抗体を産生する．








