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《症例報告》

Regional　Reverse　Ventilation／Perfusion　Mismatchを示した

　　　　　　　　　　　　　　　肺胞蛋白症の1例
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　要旨　肺胞蛋白症の1例に81mKr一ガス肺換気，99mTc－macroaggregated　albumin‖lllψt流single　photon

emission　computed　tomographyを施行し，右肺下葉Sloに換気の欠損を認めるにもかかわらず，肺lfil流の

欠損を認めない，いわゆる‘regional　reverse　ventilation／Perfusion　mismatch’の所見を経験したので報告す

る．

1．はじめに

　肺胞蛋白症は1958年Rosenらによって初めて

報告された疾患で1），病理学的には肺胞腔内に

PAS陽性の蛋白様物質が貯留し，病因論的には

肺胞マクロファージおよび肺胞H型細胞のサー

ファクタントの分泌の障害ならびにクリアランス

の障害が提起されている2）．今回，肺胞蛋白症の

1例に81mKr一ガスによる肺換気ならびに99mTc－

macroaggregated　albumin（MAA）による肺血流

single　photon　emission　computed　tomography

（SPECT）を施行し，右肺下葉Sloに肺換気の欠損

があるにもかかわらず肺血流の欠損を認めない，

いわゆる‘regional　reverse　ventilation／perfusion

（V／Q）mismatch’の所見を経験したので，考察を

加えて報告する．
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H．症　　例

　患者；男性，45歳．

　主訴；労作時呼吸困難．

　既往歴および家族歴；特記すべきことなし．

　現病歴；昭和6t年7月，胸部異常陰影とHugh－

Jones（H－J）ll度の労作時呼吸困難を認め，経気

管支鏡的肺生検にて肺胞蛋白症と診断された．昭

和62年2月に右肺洗浄を施行し，以後経過良好で

あった．しかし，昭和63年10刀上旬に，再び労作

時呼吸困難（H－JIII度）を自覚するようになり，

胸部単純写真上，右肺下葉でalveolar　patternの

増強を認めたため，再入院となった．

　再入院時現症；身長158．5cm，体重53．5　kg，脈

拍70／分（整），呼吸数19／分，胸部背側にてfine

crackleを聴取した．

　一般検査成績；赤血球500万／mm3，ヘモグロ

ビン16．79／d1，ヘマトクリット48．0％，白血球

8，500／mm3（好中球49．6％，好塩基球0．8％，好酸

球5．6％，単球4．5％，リンパ球39．5％），血小板

36．5万／mm3，総蛋白7．99／dt，アルブミン4．89／d／，

GOT　551U／∫，　GPT　161U／t，　LDH　9111U／1，　CEA

8．2ng／m1，　CRP　O．O　mg／dl．

　肺機能検査成績；VC　2．96　t，％VC　82．7％，
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Fig．　1　　Chest　roentgenogram．
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Lung　planar　images　of　Kr－81m－gas（a）and

Tc－99m－MAA（b）．　Tc－99m－MAA　Iung　perfu－

sion　image（b）fails　to　show　the　decreased

uptake　of　tracer　in　the　non－ventilated　right

lower　lobe（reverse　v／Q　mismatch），

　　　　　　　　　　　　　b

Fig．3　Lung　SPECT　imagcs　of　Kr－81m－gas（a）aild

　　　　Tc－99m－MAA（b）．　Kr－81m－gas　imagc　shows

　　　　the　dccreascd　uptakc　of　tracer　in　the　right

　　　　lower　lobe　（Slo），　where　as　Tc－99m－MAA

　　　　SPECT　imagc　is　normal（b）．

FEVI．02．52／，？、、EFVL〔｝（G）82．9㌦，　V503．541／s，

V250．931／s，　TLC　4．121，　FRC　2．82／／s，　DLCO　9．48

m1／min／mmHg，％DLCO　47．7％．

　血液ガス検査成績；pH　7．406，　PaCO2　37．7　Torr，

PaO266．2　Torr，　A－aDo236．8　Torr．

　SPECT検査方法；frlj臥位にてygmTc－MAA
（296MBq（8　mCi））を静注した後，　slRb－81　’nKrジ

ェネレータより1／／分の酸素を担体として81mKr一

ガスを持続吸人，中エネルギー用コリメータを装

着したSiemens社製回転型ガンマカメラZLC

7500を用い360度，64方向，22秒／1方向の条件

で肺のイメージを2核種同時収集法にて撮像した．

イメージマトリックスサイズは64・・　64にて，島
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津社製核医学データ処理装置シンチパック700を

用いてfiltered　back　projection法にて画像再構成

を行った．

　画像診断；胸部X線写真において，両下肺野

にびまん性微細粒状陰影を認めた（Fig．1）．

81mKr一ガス肺換気SPECTにおける画像再構i成前

のprojection像にて，右下肺野の換気の欠損が示

唆された（Fig．2a）．99nlTc－MAA肺血流SPECT

における画像再構成前のprojection像では血流の

欠損は認められなかった（Fig．2b）．81mKr一ガス肺

換気SPECTでは右肺一卜葉SiOに明らかな換気の

欠損を認めた（Fig．3a）．しかし，99mTc－MAA肺

血流SPECTにおいて，右肺下葉Sloは一血流が保

たれており（Fig．3b），　regional　reverse　v／Q　mis－

matchの所見であった．同部のX線CTにて，

acinar　noduleおよび雲恕状影を認めた（Fig．　4）．

111．考　　察

　肺胞蛋白症は比較的稀な疾患であり，核医学を

用いた肺機能検査に関する報告は，ほとんど見ら

れない．肺胞内にPAS陽性の蛋白様物質が貯留

するため，肺胞蛋白症では，換気の欠損により反

射性低酸素肺血管収縮が起こり，血流の欠損を

きたすものと予測された．肺胞蛋白症の1例に

81mKr一ガス肺換気および99mTc－MAA肺血流

SPECTを施行したところ，右肺下葉Sloに肺換

気の欠損があり，肺血流の欠損を認めない，
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regional　reverse　v／Q　mismatchの所見が認められ

た．肺血流が低下するにもかかわらず肺換気の保

たれている，V／Q　mismatchを呈する疾患は，急

性肺塞栓症を代表として，数多く知られてい

る8，9）．しかし，肺換気が障害され，81mKr一ガス

による肺換気の欠損があるにもかかわらず，

99mTc－・MAAによる検査で肺血流の欠損が認めら

れない，reverse　V／Q　mismatchの臨床報告は多く

はない．reverse　v／Q　mismatchを示すものは，胸

部X線写真にてconsolidationまたはatelectasis

を示し，（D　Atelect　asis　inpatients　on　positive　pres－

sure　mechanical　ventilation，②代謝性アルカロー

シス，さ肺性高血圧症，および閉塞性肺疾患で報

告されているに過ぎない3”6），今回，肺胞蛋白症

の1例がregional　reverse　v／Q　mismatchを呈し

た機序は明らかではないが，以下の可能性が考え

られた．（D肺胞内PAS陽性貯留物質の分布の特

異性；肺胞への貯留物質の分布，程度が一一様では

なく，早期の段階では，collateral　ventilationが

比較的保存され，肺胞気酸素分圧が著しい低下を

きたさないため，反射性低酸素肺血管収縮が起こ

らない，（2）肺胞内貯留による肺胞complianceと

肺1血1管床complianceの解離；PAS陽性物質によ

り肺胞complianceが肺血管床complianceより小

さくなり，吸気時の胸腔内陰圧が肺胞よりも肺血

管床を拡張させるように働くため，結果として

perfusionは相対的に保存される，（3）代謝性因子

による低酸素肺血管収縮の破綻；ARDS等で報

告されているようにcytochrome　P450系の増強に

より低酸素肺血管収縮を減弱させる物質Leuko－

toxin　9，10－Epoxy－12－Octadecenoate（Lx）7）が，月市

胞蛋白症においても脂質系の代謝異常により生成

されている可能性が考えられる．しかし，（2），（3）

についてはSloのみではなく肺全体にreverse　V／

Qmismatchを引き起こすのではないかと考えら

れる．今後，症例を重ねて検討したい．

　本例は，その後十分に経過を観察することがで

きなかったが，肺胞蛋白症は寛解，増悪するため，

regional　reverse　V／Q　mismatchは一過性のもので

あったかもしれない，さらに症例を追加すること
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により，reverse　V／Q　mismatchの病態生理の解明

が’必要と思われる．
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Summary

Pulmonary　Alveolar　Proteinosis　with　Reverse　ventilation／Perfusion　Mismatch；

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ACase　Report

Naoyuki　WATANABE＊・＊＊，　Tomio　INouE＊，　Noboru　ORIucH1＊，　Madoka　TATENo＊，

　Tsuneo　HIRANo＊，　Katsumi　ToMlyosHI＊，　Keigo　ENDo＊，　Yasuhito　SAsAKI＊＊＊，

　　　　　　Mamoru　INAGAKI＊＊，　Hideo　MlcHIMATA＊＊and　Jiro　TAKEzAwA＊＊
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　Generally，　non－ventilated　segments　are　not

perfused　on　lung　scans（V／Q　match）．　Now　we

report　a　very　rare　case　with　pulmonary　alveolar

proteinosis　whose　scintigraphy　shows　the　de－

creased　ventilation，　but　well　perfused　（reverse

V／Q　mismatch）．

　Key　words：　Pulmonary　alveolar　proteinosis，

Single　photon　emission　computed　tomography

（SPECT），　Reverse　Ventilation／Perfusion　mis－

match．
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