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wererecognizedasminutepulmonarymeningotheliaHikeno血les/meningothelioma(so-called

chemodectoma).Macroscopieally,Wealsoobservedcorpuimonaleanddilationofthepulmonary

trunkartery.Histologically,vascularmedia豆andintimalthickeningaswellassmallvesselwa畳ま

thicknessweredisplayed,indicatingthecomplicationofpulmonaryhypertension.

Onlyeleveneasesofmemingotheiiomatosisandchemodeetomatosishavebeenreportedsofar.

Here,weattemptedpathologicalreevalutionofp班Imonarymeningotheliomatosisassociatedwith

pulmonこlIYllypertellSion.

Ecywords:111inuttlI〕ulmonarymeningothelia1-likenodules,PIJlmOnalYtlleningotllP1iollliltOSis,

pulmona叩hypertension,heartfailure,atltOpSyCase

は じめ に

従来 Chemodeetomaと診断されてきた偶発的

に肺内にみつかる小結節性腺癌様病変は,その免

疫染色などの特徴からMeningothelioma/minute

pulmonarymeningothel主aHikenodule(MPMN)

と考えられるようになった.しかし,未だに腰痛

の組織由来については不明である.また,標本上

でMeningothelioma/MPMNが複数個軒 -一肺葉内

に見つかることは稀にあるが,肉眼的に分布を確

認可能なほど多発した症例の報告はない.-方,

肺高血圧症をきたす病態としてき原発性肺高血圧

症了慢性血栓塞栓症,肺線維症および肺毛細血管

腫症などが知られている.今回われわれは,長期

の心不全の経過中に肺高血圧症を合併し,剖検で

多発性のMenまngothel量oma/MPMNが見出された

症例を経験したので報告し,両者の関連性を文献

的に考察する.

症 例

患者 :86歳,女性.

臨床診断 :連合弁膜症

既往歴 :胆石で胆嚢摘出 (54歳),酒癌性大腸

炎で左側結腸切除 (56歳),腎障害 (SO歳)

臨床経過 :10年前からうっ血性心不全を認め,

心胸郭比62%で,僧帽弁閉鎖不全症 (MR)Ⅲ O

と心房細動がみられた.6年前にはMRが II o か

らmoに悪化し,大動脈弁閉鎖不全症 (AR)Io

も確認された.2年前には,MRとARの増悪と東

度の三尖弁閉鎖不全症 (TR)を認め,半年前の検

査でも改善は見られず (義1),ジゴシン,ラシッ
クスを服用していた.死亡当日の朝,反応がない

ことに家人が気付いたが,救急隊到着時には心肺

停止状態で,病院到着後に死亡が確認された,死

因の確認のために剖検を行った.

剖検所見 :両肺割面に数ミリ大の出血点様の病

変が散在した (図 1挿入図).組織学的には小結

節性の腺癌様病変が認められ,錯色-異色の色素

沈着を伴っていた (図2a,也).腫癌細胞は特徴的

な渦巻 くような小結節性の増殖巣を呈 し (図

2b),免疫染色でNCAM (CD56日図3a),上皮膜

抗原 (EMA)(図 3b),プロゲステロン受容体

(PgR)(図 3e) が 陽 性 で あ り ,

Meningothelioma/MPMNの所見であった.S弓00

蛋白は介在細胞に染まった (図3d).また,沈着

色素は鉄染色が陽性で,ヘモジデリンと確認され,

メラニン色素は否定 された く図 2b:挿入図).

左右肺1割面で10個以 農二の病変を組織学的に確

認 され (図 10印 ),Pulmonarymeningothe-

iiomatosisと考えられた.電顕検索でも特徴的な

細胞間のデスモゾームを多数確認した.肺門部で

は肺動脈の褒状の拡張があり (図1*印),組織

学的にも中小血管壁の肥厚が認められ (図2a:

挿入図),肺高血圧症の存在が考えられた.その

他,左上薬に径 10mm大の Bronchiolo-alveohr

carcinomaを認めた.

心臓は両心肥大を里 し,僧帽弁と大動脈弁の陳

眼性心内膜炎および三尖弁輪の開大が認められ,

それぞれ連合弁膜症および肺性心の所見であっ
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表 l 貼原器糸のデ-タ

TR PR PAP(mHg) MR AR

10年前 moderate 197 IIo

6年前 mlhhnderate 十 12 Ⅱ～mD lo

2年前 Severe mlld 65 Ⅲ○ Ⅰ-Ⅱ○

半年前 severe + 40 Ⅲo IID

表 2

【書1横B断】

l.Pulmon8ryAl8nlngOthEIllCrrlatDSIS (左 190g,右 260g)

2.肺7t血圧症

3.両心肥大 (480g)
(dfq弁および大動脈弁の井Jl症を伴う左心肥大+三尖弁*関大 [所■不全]+ 肺性心)

4,うっ血肝+tL性 C型肝炎 日060g)

5 Y硬化症+#尿ホ性Y症 (左 130g､右 125g) 【F不全】
6 FtlE]性心筋捷よ (心尖車検里)

7.1b脈硬化症

8 左肺上兼 細気管支肺胞上皮癌 (野口 typeA)

9.メッケル739圭

10 左TIY皮Jtia形成

･兼dF性大AI炎 (剖検時に所見なし)による左半轄JA切除､胆のう抽出術後

tJiP 1--._:-:-二･二･l･L･二.二丁二.二rT .lIこ .工1 -71.1

図 1 両肺削面に枚 ミリ大U)出血J:i様の捕食が散在 している (押入凶欠印)

OFr)は組織学的に Mt一山日脚州C1】oma/MPMNが碓認できた評位をホす

*印は月山rrJ評i:おけるAtr動脈の拡張所見
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図2
a MenlngOLhcll0Tm/MPMNのJ;T3拡人の所～i (挿入凶 エラス+カ マ ソソン淡色)
肺lj,小物脈壁の肥IVが認められる

b MenlngOlheLioma/MPMNのlll推大凶 (挿入BJ 鉄tiと色)

鈴色～架色の色讃沈JfTfは,ヘモジデリンと祉FIJlされた

た また.心尖邦枝壁には陳旧性棟老躯が認めら

れた 肝臓は他MCJllJTlf炎およびうっlMT･の所見

であった 剖検診断を表 2にまとめた

考 察

1.1ut!ningoLhelioma/_VIPMNについて

木病蟹は,以F削まChemodectomaと朝Fこされ.

化学受'-糾本あるいは神糸剤/､】分泌由来の雌壕と考え

られていた 1) しかし,現任では本例のように.

NCAM.EMA,PgRなどが陽性で鰍 l柑 11胞同様の

免疫染色態IRを空し,箱顕でも神経l人l分泌斯粒

が確認で きないことか ら.McrllngOthellOma/

MPMNと診I析されている2)3) 但 し,本来の馴 柴

JfEとは遡伝 fレヘルで契なっていることも確認さ

れており4).未だにその由来や機能については小

明な点が多い

2.PulmonarymenirlgOlhL!liomatosisについて

本例では左右仙 1割而(=fJ.いて計 10胴以上の病

変が認められた Mell111gOtllCllOIlla/MPMNは通常

呼発であり.多発例の報糾i,Susterらの鰍iliのみで

ある5) また.多発性のchemodectoma(chemodec-

tomalosIS)としては 1963年にZakらの報/rL,-があ

る6) 木村 列は,PulmonalYmenLngOthellOm.ltOSIS
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図3 各Ig!免畦淡色のl'rr兄

それぞれ赤色の染色が隅¶:所IL

(a NCAM.b EM̂ .c PER.(I S-100)

として 12例Uの報Ⅱにあたる (表3) 12例の典
計ではブ;性よりも女作にrt例的に多く(M:F-I.

ll).平均年齢は624歳で,Meningothe]10ma/

MPMN/chemodecLomaの報告例の成節とrijJ様の

傾向をホした7)8)

3.肺高血圧症の合併について

上記の朝fl;例の中で,Zakらの Chemodec-

1omatosisの報'L-(91日:2例の肺言古血LJ_症の存在を

ホ唆する所見が記載されている (表3'および= )

また.Sus【erらの報告例にも L呼吸困難.息切れ

の記収があり,fMJ応血IF_癌が背i;i-にあった可能性

が島fわれる

本例では長州の心不乍の加療小 二.重度のTRや

肺動脈作の 卜舛が山現してきたことから.肺砧l血は症

や肺性心にTWmonaTYmenlngOtJle)10matOSisが関

与-していた可能作が示唆される 一方.1司様の肺内
病変分イIJを里するぴまん性肺毛細血管腫71宗でも肺万石

血FFも-1三をきたすことは良く知られている9) 以上の

点から,本例ではPulmonarymeningodleLJOmatOSis

と肺FS血rf_7.-tとの幽連性が示唆 された初めての癌.

例と考えられる
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義3 PulmonaryMenirlgOdleliomatosisの報菖例

No 性別 年齢 呼吸器の所見 その他の所見

1 F 69

2 F 60

3 F 66

4 F 53

5 F 64

6 F 37

7 F 75

8 F 54

9 H 51

10 F 63

11 F 71

12
t本例1

F 86

肺気腫､肺動脈フィブリン血栓､肺筋性血管および小

動脈卓の肥律 (-肺高血圧症)*
ぴまん性肺気腫､肺胞中隔の線維性肥厚､多発性肺梗

塞､肺動脈車の肥厚榊､陳旧性結核

肺水腫

軽度の肺気腫

肺塞栓症､急性肺うっ血

硝子膜形成性肺炎

呼吸困難､息切れ､易疲労感

自然気胸､呼吸困難

進行性咳轍､息切れ

進行性咳噺､息切れ

呼吸困難,息切れ､易疲労感

肺筋性血管および小動脈壁の肥厚-肺高血圧症,微小

肺癌 沌AC)

緒鳩癌,高血圧および動脈硬化性心筋線維化

右心肥大 (440g)料､心不全

荷部皮膚巨大慮平上皮癌切除後､ブドウ球菌敗血症

重症筋無力症を伴う抱腹唖

演癌性大腸炎に伴う半結構切除後

心不全 (α聖溶血レンサ球菌性心内膜炎)

虚血性心疾患､高血圧､結腸癌 (9年前)

子宮平滑筋内陸 (7年前)

特記事項なし

冠状動脈疾患､高血圧

甲状腺乳頭癌､浸潤性乳管癌,肺腺癌

両心肥大+肺性心 t480g｢､連合弁膜症

～F=1.ll 平均年齢 =
624

#1-5こPulmonaryChernodectomatosis (参考論文61から改変

#6111: DiffusePulmonaryMerlingothel10matOSis L参考論文5)から改変
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