
A c t a M e di c a et Bi olo g ic a

Vo l . 5 3
,
N o . 3

,
8 7 - 9 3

,
2 0 0 5

A  C a s e  o f  P u l m o n a r y  H y p e r t e n s i o n  A s s o c i a t e d  w i t h  

S y s t e m i c  L u p us Erythematosus without 

A n t i - r i b o n u c l e o p r o t e i n  A n t i b o d i e s  

E i j i  S U Z U K I 1  2 ,  T a i c h i  H A Y A S H I 1 ,  S a t o s h i  I T O 1 ,  K u n i h i k o  M I Y A Z A K I 1 ,  H i r o s h i  Y A M A Z A K I 1 ,  T a k e s h i  M A C H I N O 1 ,  

Reiko TAKAHASHI1, Yusuke CHINO1, Daisuke GOTO1, Isao MATSUMOTO1, Akito TSUTSUMI1, Yukio SATO2 

and Takayuki SUMIDA1 

1
c li n i c al I m m un ol o g y ,

M aj o r o f Bi o m e di c al A p pli c ati o n
,
G r ad u a te S ch o ol o f C o m p r eh e n siv e H u m a n S ci e n c e s

,
U ni v e r s ity O f T s u k u b a

,
Ib a r a ki

,

2
D ep a rt m e n t o f In t e rn al M e di ci n e II

,
F u k u shi m a M e di c al U n i v e r si ty S c h o o l o f M edi ci n e

,
F u k u shi m a

,
J ap a n

R e c eiv e d J u n e 8
,
2 0 0 5 ; a c c ep t e d D e c e m b e r 1 5

,
2 0 0 5

S u m m a ry . W e e n c o u n t e r e d a 3 2 1

y e a r - Ol d w o m a n

p r e s e n ti n g wi th h ig h
-

g r a d e fe v e r a n d s w oll e n ly m p h

n o d e s . E c h o c a r d i o g r a p h y s h o w e d a p e ri c a r d i al

eff u si o n a n d p r o g r e s si v e p u l m o n a r y h y p e r t e n si o n

( P H ) . A l t h o u g h t h e c ri t e ri a f o r s y s t e m i c l u p u s

e r y th e m a t o s u s (S L E) w e r e m e t
,
t y p i c al l a b o r at o r y

v a l u e s a n d s y m p t o m s o f S L E w e r e n o t p r e s e n t ･

A n ti - rib o n u cl e a o p r o t ei n a n tib o d i e s w e r e n e g a ti v e ･

C o m p u t e d t o m o g r a p h y ( C T) s h o w e d a dil at a ti o n o f

p e rip h e r al a r t e ri e s a n d v ei n s a n d a th i c k e n i n g o f

t h e i n t e rl o b ul a r s ep t a . T h e p a ti e n t w a s g I V e n a n ti -

c o a g u l a n t s , b u t th e s e w e r e n o t effe c ti v e ･ S t e r oi d s
,

h o w e v e r
,

I m p r o v e d h e r c o n d iti o n d r a m a t i c a ll y ･

T h e cli n i c al c o u r s e o f t h is p a t i e n t i n d i c a t e s t h e

i m p o r t a n c e o f st e r oid t h e r a p y f o r P Ⅱ e v e n w h e n th e

p a ti e n t d o e s n o t s h o w t h e ty pi c al cli ni c al f e a t u r e s o f

S L E .

K e y w o rd s I

P u l m o n a ry h y p e rt e n si o n
,
s y st e m ic

l u p u s e ry t h e m at o s u s
,
st er oid th e r ap y ,

a n ti - c o ag Ⅵ1 atio n

th e r ap y .

I N T R O D U C T I O N

P u l m o n a r y h y p e r t e n s i o n ( P H ) i s f r e q u e n tly

o b s e r v e d i n p ati e n t s w it h a u t oi m m u n e dis e a s e s s u ch

a s s y st e m i c s cl e r o s is o r m i x e d c o n n e c t i v e ti s s u e

d is e as e s .

1)
. P H is als o o b s e r v e d i n 5 - 1 0 % o f s y st e m ic

l u p u s e r y t h e m at o s u s ( S L E) p ati e n t s
,
f o r w h o m a n ti -

r ib o n u c l e a o p r o t e i n ( R N P) a n tib o di e s a r e
.

u s u ally

p o siti v e ･

2
,
3) W e e n c o u n t e r e d a fe m ale S L E p at le n t W h o

sh o w e d P H w it h o u t a n ti - R N P a ntib o di e s . C o m p u t e d

t o m o g r ap h y ( C T) s h o w e d d ilati o n o f p e rip h er al a rt e rie s

a n d v ei n s a n d a t hi c k e ni n g o f t h e i n t e rl o b u l a r s e p t a ･

A lt h o u g h h e r l ab o r at o ry t e s t r e s u lt s a n d sy m p t o m s

w e r e n ot t y p l C al fわr S L E
,

s t e r oid th e r a p y w a s v e r y

effe c ti v e .

C A S E R E P O R T

A 3 2 -

y e a r - o ld w o m a n d e v e l o p e d a h ig h -

g r a d e

fe v e r (3 9
o

C) ,
c e r vi c al a n d l eft s u p r a cla vi c ul ar ly m p h

n o d e s w elli n g ,
a n d e r y t h e m a o n t h e u p p e r li m b s

a n d t h ig h s i n J a n u a r y 2 0 0 3 ･ T h e h ig h
-

g r a d e fe v e r

a n d l y m p h n o d e s w e lli n g r e c u r r e d i n J u n e 2 0 0 3
,

a n d h e m at ol o g l C e x a m i n a ti o n r e v e al e d a n e m i a a n d

t h e p r e s e n c e o f p o siti v e a n t i - n u c l e a r a n t ib o d i e s

( h o m o g e n e o u s x 1 6 0
,

s p e c k l e d x 1 6 0) ･ T h e p ati e n t

w as a d m itt e d t o o u r h o spit al i n S ep t e m b e r o f th at y e a r ･

p h y sic al e x a m i n ati o n dis cl o s e d a r a s h o n t h e s u p eri o r

C o r r e s p o n d e n c e : S at o shi It o M D
”
Cli ni c al I m m u n olo g y ,

M aj o r o f Bi o m e di-
c al A p pli c ati o n

,
G r a d u at e S ch o ol of C o m p r eh e n si v e H u m a n S cie rl C e S

,
U n i-

v e r s lty Of T s u k l lb a
,
トト1 T e n n o d ai

,
T s u k l lb a

,
Ib a r a ki 3 0 5- 8 575

,
J ap a n ･

8 7

A b b r e v i a ti o n s- A P T T
,

a c ti v a t e d p a rti al th r o m b o pl a sti n ti m e
,
P C tI

,

p ul m o n a ry c apill a ry h e m a n g 1 0 m at O Si s; P H
, p ul m o n a ry h yp e rt e n si o n ; R N P

,

rib o n u cl e a o p r ot ei n; R V S P
,

v e n t ri c ul a r sy st oli c p re s s u r e ; S L E
,

sy st e m ic l u p u s

e ryt h e m at o s u s .
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p alp e b r a e
,
li n e a r e r y t h e m a o n t h e l e ft fわr e a r m

,

t el a n g l e Ct a Si a o n b o t h p al m s
,

a n d s w elli n g o f t h e

p r o x i m al i n t e r p b al a n g e alj o l n t O f e a c h m id dl e fi n g e r .

T h e rig h t s u b m a n dib u l a r
,

a n d rig ht a n d le ft c e r v ic al

a n d s u b cl a vi c u l ar ly m p h n o d e s w e r e s w olle n
,
d istin ct

,

el a s ti c h a r d
,

a n d m o b ile . T h e s w oll e n n o d e s w e r e

a p p r o x i m at ely 1 c m i n di a m e t e r . T h e s u p r a cl a v ic u l ar

ly m p h n o d e s w e r e s w o ll e n
,
i n di sti n ct

,
el a s ti c h a r d

,

al m o st i m m o b il e
,

a n d fわr m e d m a s s e s . T h e s e n o d e s

w e r e ap p r o xi m at ely 1 -1 .5 c m i n di a m e t e r .

L a b o r a t o r y st u d i e s llp O n a d m is s i o n s h o w e d a

h e m o gl o bi n l e v el o r 8 .5 蛋/ dl w it h a p o siti v e i n d ir e ct

C o o m b s t e st
, p l a t el e t c o u n t o f 1 9 .1 x l O 4 /lil ,

a n d

e v i d e n c e o f s y s t e m i c i n f l a m m a t i o n i n c l u d i n g

l e u k o c y t o si s (9 ,3 0 0 c ells 小1) , a c c ele r at e d e r y th r o cy t e

s e d i m e n t a t i o n ( 1 4 6 m m / h) ,
a n d a n i n c r e a s e i n

C - r e a c t i v e p r o t ei n (4 .1 6 m g / d l) . H o w e v e r
,

t h e

ly m p h o c y t e c o u n t w as r ed u c e d t o a p p r o x i m at ely 1
,
10 0

c ells/Lil . P a rti al t h r o m b o p l a sti n ti m e w a s n o r m al at

14 ･8 s e c
,

a ctiv at e d p a rti al th r o m b o pl a sti n ti m e ( A P T T)
w a s s lig h tly p r o l o n

g
e d a t 4 0 ･8 s e e ( n o r m al 3 4 ･4

s e c) ,
fib ri n o g e n w a s I n c r e a s e d t o 7 1 8 m g/d l,

a n d t h e

t h r o m bi n - a ntith r o m b i n III c o m p le x w a s i n c r e a s e d t o 8 .0

n g/ m l . U ri n aly si s d id n ot s h o w a n y ab n o r m aliti e s . T h e

c o n c e n t r ati o n s o f s e r u m a s p a rt at e a m i n o t r a n sf e r a s e

(8 3 U /1) a n d l a ct at e d eh y d r o g e n a s e (1 ,0 4 0 U /1) w e r e

el e v a t e d , b u t s e r u m al a n i n e a m i n o t r a n s fe r a s e (1 7

U /1) ,
alk ali n e p h o s p h at a s e (4 0 0 U /1) ,

c r e ati n e k i n a s e

(10 U /1) ,
b lo o d u r e a nit r o g e n (10 .1 m g /dl) ,

c r e ati ni n e

(0 .4 7 m g/dl) ,
a n d el e c tr oly t e l e v els w e r e w ith in n o r m al

li m it s ･ T h e t o t al s e r u m p r o t ei n l e v el w a s n o r m al (7 .9

B e f o r e th e r a pi e s (2 00 3 .9 .5)

A .

g /d l) , b u t th e s e r
T

m alb u m i n l e v el w a s d e c r e a s e d t o

2 . 8 g/d l . S e r u m l r O n W a s Slig h tly d e c r e a s e d (4 0 p g /

m l) . I m m u n o gl o b u li n G w a s ele v at e d t o 3
,
1 5 0 m g/dl ,

b u t le v els o r o t h e r i m m u n o gl o b u li n s w e r e n o r m al

(i m m u n o g lo b u li n A
,
3 5 6 m g/ dl; i m m u n o gl o b u li n M

,

2 2 1 m g /dl) . T h e C 4 l e v el w a s d e c r e a s e d t o 8 m g/ dl ,

b u t l e v els o f ot h e r c o m p le m e n t s w
?

r e n o r m al ( C 3 11 9

m g /d l , C Ⅲ5 0 3 5 .
4 U / m l) .

A n a nt l
-

n u cl e a r a n tib o d y

w a s p r e s e n t ( h o m o g e n o u s x 1 6 0
,

s p e c k l e d x 1 6 0) .

R a di oi m m u n o a s s ay i n di c at e d t h at t h e a n t i - d o u b l e

s t r a n d d e o x y rib o n u cl ei c a c id ( D N A) a n tib o d y w a s

slig h tly el e v at e d t o 7 ,3 I U / m l ( n o r m al
,

< 6 .0 I U / m l) ,

b u t e n z y m e -li n k e d i m m u n o s o r b e n t a s s a y d et e ct e d

n o o t h e r a u t o
-

a n ti b o d i e s . T h e m y el o p e r o x id a s e

a n ti n e u t r o p hil c y t o p l a s m i c a n tib o d y tit e r w a s l o w

(1 6 E U ) . A bi ol o gi c ally f al s e -

p o sitiv e r e a c ti o n i n a

s e r ol o g ic t e st fo r s y p hilis ( B F P - S T S) w a
.

s o b s e r v e d ･

N eith e r b e t a 2 g y c o p r ot ein - d e p e n d e n t a n t l - C a rd iolipi n

a n tib o d y ( B 2 G PI αC り n o r lu p u s a ntic o a g u l a nt ( L A C)
w a s f o u n d . s ol u b l e i n t e rl e u k i n -2 r e c e p t o r (I L 12 R)

(2 ,
2 3 0 U / m l) ,

fe r riti n (14 ,
2 8 5 .3 n g/ m l) ,

a n d K L 1 6 (8 67

I U / m l) l e v els w e r e el e v at e d . B e t a - D -

g l u c a n (1 9 .6

m g/dl) w a s w ith in n o r m al v alu e s . A n y i n fe c ti o n o f a n

E p s t ei n - B a r( E B) v ir u s , cy t o m e g al o v irtl S , C a n d id a , o r

t u b e r cl e b a cill u s w a s r ul e d o u t . N o f e c al o c c u lt bl o o d

w a s fわu n d . A rt e ri al bl o o d g a s a n aly s ts yi eld e d t h e

foll o w l n g S P H 7 . 4 5; P C O 2 , 3 4 .
4 T o r r a n d P O 2 , 7 0 .4

T b r r . M alig n a nt c ells a n d h e m o p h ag o cy t l C C ell s w e r e

n ot o b s e r v e d i n b o n e m a r r o w st u d y .

C h e st X - r a y e x a m i n ati o n u p o n ad m is si o n s h o w e d

m o d e r at e c a rd io m e g aly w it h a c ar di o th o r a cic r ati o o f

Aft e r t h e r a pi e s (2 0 03 .1 2 .4)

F ig ･ 1 ･ C h e st X - r a y ･ C h e s t X - r ay fil m s o b t ain e d b e fo r e a n d a ft e r t r e at m e n t ･ A ･ U p o n a d m is si o n
,

m o d e r at e c a r di o m e g aly , e n l a rg e m e nt o f t h e m ai n p u l m o n a ry a r t e r y ,
a n d a r e ti c ul o n o d u l a r sh a d o w

i n b o th l o w e r lu n g fi eld s a r e s e e n ･ B I A ft e r t r e at m e n t
,
t h e c a rd i o m e g aly ,

m ai n p u l m o n a r y a rt e r y

e nl a rg e m e n t
,
a n d r e ti c u l o n o d u l a r s h a d o w h a v e d e c r e a s e d .

B .
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B ef o r e th e r a p i e s (20 0 3 .9 .9)

A .

B .

Aft e r t h e r a pi e s (2 00 3 .1 0 .2 7)

F i g . 2 . C h e s t C T . C T s c a n s o b t ai n e d b e f o r e a n d a ft e r t r e at m e n t . A . U p o n a d m i s si o n
,

a

m o d e r at e dilat ati o n o r th e p u l m o n ar y t r u n k a n d rig h t v e n t ricl e
,

a r e m a rk abl e d il at ati o n o f

t h e p e rip h e r al p ul m o n ar y a rt e ri e s a n d v ein s , a n d a th ic k e ni n g o f i nt e rl ob u l a r s ep t a a r e s e e n ･

B ･ A ft e r t r e at m e n t
,
t h e dila t ati o n o f th e p u l m o n a r y t r u n k

,
rig ht v e nt ri cl e

,
a n d p e rip h e r al

p ul m o n a r y art e ri e s a n d v ei n s a r e r ed u c e d ･ T h e rig ht hil a r ly m p h n o d e s w elli n g h a s d e c r e a s e d ･

5 6 .8 %
,

e nl a rg e m e n t o f t h e m ai n p u l m o n a r y art e ry ,
a n d

a r eti c u l o n o d u la r s h a d o w i n b oth l o w e r lu n g 丘eld s ( Fig .

1 A) . H ig h
- r e s ol u ti o n C T s h o w e d m o d e r at e dilat ati o n

o f t h e p u l m o n a r y t r u n k a n d t h e rig h t v e nt ricl e , g r o u n d -

g r a s s o p a citi e s ,
r e m a rk abl e dil at ati o n o f th e p e rip h e r al

p u l m o n a r y a rt e ri e s a n d v ei n s
,

a n d th i ck e n i n g o f t h e

i n t e rlo b ul a r s e pt a
,

e sp e ci ally in th e rig h t a p e x . T h er e

w a s n o e v id e n c e o f o c cl u si o n d u e t o a n g l O p at h y o r

th r o m bi . M u ltip le s w oll e n ly m p h n o d e s w e r e o b s e r v ed

at t h e rig h t p u l m o n a ry h il u m , e x t e ri o r c u r v e o f t h e

a o rtic a r ch ,
t r a ch e a

,
a n d a x ill a ( Fig . 2 A) .

E c h o c ar di o g r ap h y r e v e ale d a r e m a rk abl e d ilat atio n o f

th e rig ht v e n t ricle
,

rig h t at riu m
,

a n d p u l m o n ar y art e ry

a n d t h e p r e s e n c e o f slig ht p e ric a rd i al effu si o n . S e c o n d -

d e g r e e t ri c u s pi d r e g u r g lt ati o n w a s o b s e r v e d . T h e

e sti m at e d rig h t v e n t ri c u l a r sy st olic p r e s s u r e ( R V S P)
w a s v er y hig h (10 9 m m li g) .

L u n g p e r f u si o n s c i n tip b ot o g r a p h y s h o w e d l a r g e

l o w
-i n t e n sit y a r e a s i n th e l e 氏1 u n g fi eld ( S 6 , S 8 , S 9)

a n d rig h t l u n g fi eld ( S I O) . W e th e r efわr e s u sp e ct e d a

p u l m o
?

a r y
.

e m b olis m (F ig ･ 3 A) ･

E x a m l n atl O n Of c er vi c al ly m p h n o d e bi op s y s p e ci m e n s

s h o w e d h y p e rp r olife r ati o n of th e ly m p h folli cle s a n d

g e r m i n al c e nt e r
, e x p a n si o n o f th e i n t e rfbllic ul a r sp a c e s

,

a n d p r olife r atio n o f ep it h eli al c ells a n d bl o o d v e s s els ･

T h e r e w e r e a f e w c ells w ith m ild aty pi a
,
b u t S o u th e r n

b l o t a n aly s ュs r e v e al e d n o g e n e ab n o r m aliti e s ･ T h u s ,

t h e r e w e r e n o sig n s o f m alig n a n c y (F ig ･
4) ･

A c c o r di n g t o o u r fi n di n g s , t h e p atie n t f u lfill e d th e

A m e ri c a n C oll eg e o f R h e u m at o l o g y ( A C R) c rit e ri a

f o r S L E : 1) s e r e siti s ( slig h t p e ric a rd i al e ffu si o n) ,
2)

h e m at ol o gi c d is o rd e r (1y m p h o p e n i a) ,
i m m u n o l o g ic

d is o rd e r (p r e
?

e n c e o f a n ti - D N A a n tib o di e s a n d B E P -

S T S) a n d a n tl - n u cl e a r a n tib o d ie s
4

,
5)

･ T h e p r e s e n c e o f
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F ig . 5 . C li ni c al c o u rs e .

1 0

p e ri c a rd itis
,
l o w c o m p l e m e n t l e v els

,
i n c r e a s e d D N A

bi n di n g ,
a n d fe v e r m e rit e d a S L E D is e a s e A c ti v lt y

I n d e x s c o r e o f 7 6)
. I n a d d iti o n , s h e s u ff e r e d f r o m

p r o g r e s si v e P H w it h C T a b n o r m aliti e s alth o u g h t h e r e

w a s n o C T e v id e n c e o f t h e p u l m o n a r y e m b o li s m

s u g g e s t e d b y th e l u n g p e rf u si o n s ci n t lg r a p h y st u d y .

T h e p ati e nt w a s t r e at ed w it h a n ti - c o ag u lati o n a g e nt s

a n d o x y g e n th e r ap y ,
b u t h e r e sti m at e d R V S P i n c r e a s e d

p r o g r e s s iv ely ,
a n d t h e hi g h

-

g r a d e fe v e r p e r sis t e d ･

T h e p ati e n t w a s t h e n g l V e n t w o C y c le s o f m e th y l
-

p r e d ni s ol o n e ( m - P S L) p u ls e t h e r ap y (1 g /d ay ,
3 d a y s)

f oll o w e d b y p r ed nis olo n e (P S L) at 6 0 m g/d a y (Fig . 5) .

A ft e r t w o w e e k s
,
h e r s y m p t o m s di s a p p e a r e d

,
t h e

ly m p h n o d e s w elli n g h a d di m i n is h e d
,

a n d e sti m at e d

R V S P b a d r e t ll r n e d t o n o r m a l . L a b o r a t o r y t e s t

r e s u lt s h a d als o i m p r o v e d ( Fig . 5) . T w o m o nt h s aft e r

t r e a t m e n t
,
t h e C - r e a c ti v e p r o t ei n w a s n o r m al ( 0 .0 5

m g /d l); h e m o gl o b i n w a s n o r m al (1 3 . 2 蛋/d l); 1 a c t at e

d e h y d r o g e n a s e w a s slig h tly a b o v e n o r m al b u t h a d

d e c r e a s e d (3 7 0 U /I); fe r riti n h a d d e c r e a s e d t o 6 6 .5

n g / m l; a n d C 4 h ad i n c r e a s e d t o 1 4 m g /dl ･ B l o o d g a s

l e v els h a d i m p r o v e d ( p H 7 .4 11
,
P C O 2 3 8 ･ 6 T o r r

,
P O 2

1 3 2 .3 T o r r
,

u n d e r 0 2 2 I/ m i n i n c u b ati o n) ,
s o o x y g e n

th e r a p y w a s st o p p e d . C h e st X - r ay fi n di n g s aft e r t h e

p u ls e st er oid th e r ap y w e r e al m o st n o r m al (Fig . 1 B) I C T

1 1 12

s c a n s o b t ai n e d a ft e r t h e t r e at m e n t sh o w e d d e c r e a s ed

v a s c u l a r d il a t ati o n
,

r e d u c e d s e p t al t hi c k e n i n g ,
a n d

r ed u c e d ly m p h n o d e s w ellin g ( Fig ･ 2 B) I L u n g p e r fu sio n

s ci n t lg r a p h y sh o w e d a n i n c r e a s e d bl o o d fl o w i n th e

l o w -i n t e n sity a r e a s (F ig . 3 B) . N o sig n s o f r e c u r r e n c e

w e r e o b s e r v ed
,
s o th e p atie nt w a s dis ch ar g ed fr o m o u r

h o s pit al t h r e e m o n t h s a ft e r a d m is si o n
,

a n d P S L w a s

r ed u c e d t o 4 0 m g/d a y .

D I S C tJS S I O N

R ig h t h e a r t f ail u r e is c a u s e d b y m a n y di s e a s e s
,

a

p r l n Cipl e o n e b ei n g P H二･
T h e r e ar e m a n y ty p e s o f P H

,

a n d t h e tr e at m e nt s a r e a s v a ri o u s a s t h e c a u s e s .

P H is d e 丘n e d cli ni c ally a s a m e a n p u l m o n a r y a rt e rial

p r e s s u r e g r e at e r t h a n 2 5 m m H g at r e st o r 3 0 m m H g

d u ri n g e x e r ci s e 7)
I H ist o p ath ol o g l C ally , P Ⅲ c o m p r lS e S

s e v e r al t y p e s ( r e v i s e d c li n i c al c l a s s i fi c at i o n o f

p ul m o n ar y h y p e r t e n si o n ( V e n i c e 2 0 03)): p u l m o n a r y

a rt e ri al h y p e r t e n si o n ; p u l m o n a r y h y p e rt e n si o n w it h

le ft h e a rt dis e a s e ; p u l m o n a r y b y p e rt e n sio n a s s o ci at e d

w it h l u n g d is e a s e s a n d / o r h y p o x e m i a; p u l m o n a r y

h y p e rt e n sio n d u e t o c h r o n ic t h r o m b oti c a n d/ o r e m b olic

dis e a s e; a n d m is c ell a n e o u s .



9 2 E
. S u z u K I e t al .

C oll a g e n v a s c u l a r d i s e a s e i s o n e o f t h e m o s t

i m p o r t a n t c a u s e s o f s e c o n d a r y P H . I n c a s e s o f

c oll a g e n v a s c u l a r dis e a s e
,
t h e fr e q u e n c y of P H v a rie s

s u b st a n ti ally . S cle r o d er m a a n d m i x ed c o n n e ctiv e tis s u e

di s e a s e a r e r e p o rt e d ly o ft e n c o m p li c at e d b y P H . I n

c o n t r a st ,
rh e u m at oid a rt h ritis , d e r m at o m y o sitis , a n d

p oly m y o sitis a r e r a r ely c o m p li c at e d b y this d is e as e
1)

.

P H is fわu n d i n 5 - 10 % o f all p ati e n t s w ith S L E 2)
.

O u r p atie n t p r e s e n t e d w it h a h ig h
-

g r ad e fe v e r a n d

m u ltip l e s w oll e n c e r v i c a l a n d l e ft s u p r a cl a v i c u l a r

ly m p h n o d e s . L ab o r at o ry t e s ts u p o n ad m is si o n y i eld e d

n o s lg n S O f i n fe c ti o n a n d - fr o m a h is t o p at h ol o g l C al

st u d y o f t h e c er vi c al ly m p h n o d e s a n d slig h tly el e v at e d

SI L -2 R - n o m alig n a n cy w a s id e n ti丘e d (F ig . 4) ,
alt h o u g h

t h e i n fl a m m at o r y r e a c ti o n w a s s e v e r e . H o w e v e r
,

1y m p h o p e n i a
, p r ol o n g e d A P T T , a l o w C 4 l e v el

,
a n

el e v at e d i m m u n o g l ob uli n G l e v el
,

a h ig h a n ti n u cl e a r

a n tib o d y tit e r, B F P - S T S
,

a n d a slig h tly ele v at e d a n ti -

D N A a ntib o d y le v el w e r e o b s e r v e d . E c b o c a rdi o g r ap hy

sh o w e d r e m a r k a bl e dil at ati o n o f t h e rig h t v e n t ri cl e
,

r ig h t at ri u m , a n d p u l m o n a r y a r t e r ie s
,

a n d s lig h t

p e r i c a r d i al e ff u si o n
.
E s ti m a t e d R V S P i n c r e a s e d

p r o g r e s si v ely (fr o m 4 8 m m H g o n S ep t e m b e r 8 i n t o

1 0 9 m m H g o n S ep t e m b e r 2 5 . A ll o f t h e s e fi n d i n g s

i n d i c at e d r e m a r k a bly p r o g r e s si v e P H . T h e p ati e n t

f u lfill e d th e A C R c rit e ri a f o r S L E . T h e C T fi n d i n g s

w e r e n ot t y p l C al o r P H
,

w h i ch is a s s o ci at e d w ith a n

e nl a rg e m e n t of th e c e n t r al p ul m o n ar y art e ri e s w ith o u t

n o d u le s i n th e l u n g 丘eld s
8)

. G r o u n d -

g r a s s o p a citi e s

a r e r e p o r t e d i n c a s e s o f S L E a n d o t h e r c o n n e c tiv e

ti s s u e di s e a s e s 3
,
9

,
1 0)

･
T h ic k e n i n g o f t h e i n t e rl o b u l a r

s e p t a h a v e als o b e e n r ep o rt e d lO
,
l l)

. T h e r efわr e ,
t h e C T

fi n d i n g s c o u ld b e d u e t o S L E . d iff e r e n ti al di a g n o si s

b a s e d o n t h e s e C T fi n d in g s i n cl u d e p u l m o n a r y v e n o -

o c cl u si
て

e d is e a s e ( P V O D ) a n d p u l m o n a ry c a p ill a r y

h e m a n g l O m at O Sis ( P C H) . P V O D is a r ar e t y p e o f P H

ch a r a ct e ri z e d b y e x t e n siv e a n d d iff u s e o c cl u si o n o f

p u l m o n a r y v ei n s b y fib r o u s tis s u e . A p p r o x i m at ely

1 5 0 c a s e s h a v e b e e n r ep o r t e d i n t h e lit e r at u r e .

1 2)

P C H is als o a r a r e t y p e of P H a n d is ch ar a ct e ri z e d b y

p r olif e r a t l n g C ap ill a ri e s t h a t i n v a d e t h e p u lu m o n a r y

i n t e r s titi u m a n d a l v e ol a r s e p t a e a n d o c c l u d e t h e

p ul m o n a r y v a s c u l at u r e ; ap p r o x i m at ely 4 0 c a s e s h a v e

b e e n t o r ep o rt e d t o d at e
13)

P V O D a n d P C H ar e si m il a r dis e a s e s a s p ul m o n a r y

p o s t c a p ill a r y v a s c u l o p at h i e s
,

a n d v e r y d if fi c u lt

t o d i s ti n g u i s h f r o m e a c h o t h e r
14)

. A n t e m o rt e m

di a g n o s e s o r P V O D o r P C Ⅲ a r e r a r e; m o st r e p o rt e d

c a s e s w e r e di a g n o s e d h ist ol o g l C ally at a u t o p s y
14

,
15)

M i c r o s c o p lC ally ,
P V O D i s c h a r a ct e ri z e d b y p at c h y

v a e n o u s s cl a e r o sis w it h a s s o ci at e d 丘b r o tic th ic k e n i n g

of i n t e a rlo b u l ar s e p t a
16)

,
a n d P C H is c h a r a c t e ri z e d by

th e p r olife r ati o n o f s m all u n if o r m c a pill a rie s w it h in

t h e p u l m o n a r y l n t e r S titi u m a n d a l v e ol a r s e p t a ･ T h e

m o st i m p o rt a n t di ag n o sti c fe at u r e o f P C H is
,

at le a s t
,

a d o u bl e r o w or c 叩ill ari e s al o n g th e alv e ol a r w alls 14)

It is difG c ult t o disti n g u ish b et w e e n sp e cifi c P V O D o r

P C H sy m p t o m s a n d c o m m o n P H s y m p t o m s s u c h a s

p r o g r e s si v e d y s p n e a
,

c o u g h ,
a n d fatig u e . A lu n g bi o p sy

is n e c e s s a r y t o d i ag n o s e P V O D o r P C Ⅲ, b u t p ati e n t
'

s

c o n d iti o n w o r s e n e d p r o g r e s siv ely , s o w e w e r e u n a bl e

t o p e rf o r m s u ch a p r o c ed u r e . S L E i s r a r ely c o m pli c at ed

b y P V O D 17) o r P C H 15)
.

T h e p r o l o n g e d A P T T a n d t h e B F P - S T S i n o u r

p atie n t s u g g e st e d t h e p r e s e n c e o f a n a nti -

p h o sp h olip id

a ntib o d y a n d s u p p o rt e d th e di ag n o sis o f S L E ; h o w e v e r
,

n eith e r β2 G P I αC L n o r L A C w a s d e t e
?
t e d a n d n o

th r o m b o sis w a s n ot ap p a r e n t . T h e ele v a tl O n O f C R P
,

s e r u m f e r riti n a n d sI L 1 2 R s u g g e st e d m a c r o p h a g e

a ctiv ati o n
18)

. A o ki e t al . r e p o rt e d a p ati e n t w it h S L E

w h o d e v el o p e d h e m o p h a g o c y ti c s y n d r o m e ( H P S)
a n d s h o w e d h ig h s e r u m C R P

,
f e r riti n

,
a n d sI L 1 2 R

18)
. M at s u n o et al . als o r e p o r t e d a p ati e n t w it h S L E

w h o d e v el o p e d H P S a n d s h o w e d h ig h s e r u m C R P

a n d fe r riti n le v els 19)
,
b u t h e m o p h a g o cy t o sis w a s n o t

o b s e r v e d i n o u r p ati e n t . R e c e n tly ,
it w a s r e p o r t e d

t h at t h e s e r u m fe r riti n le v el c a n b e u s e d a s a m ar k e r

o f d is e a s e a c tiv lt y l n p ati e nt s w ith S L E 2 0
,
21)

. B ay a n

et al . r e p o rt e d t h at
,
i n 7 2 S L E p ati e nt s

,
t h e r e w a s a

s lg nifi c a n t diffe r e n c e i n fer riti n l e v els b ef o r e a n d aft e r

t r e at m e n t
2 0)

. F e r riti n le v els i n p ati e n t s w it h S L E w e r e

p o sit iv ely c o r r el at e d w ith t h e S L E di s e a s e a c ti v lt y

i n d e x ( S L E D A I) .
Ⅲe s s eli n k et al . r ep o r t e d t h at i n 1 0

S L E p ati e n t s
,
t h e c o r r el ati o n b et w e e n S L E D A I a n d

fe r riti n w a s p o sitiv e i n s e v e n p atie n ts
2 1)

. It is p o s sib le

t h at t h e h ig h s e r u m fer riti n le v el i n o u r p atie nt w a s d u e

t o h ig h S L E dis e a s e a ctiv lty .

I n c o n cl u si o n
,

st e r oid th e r a p y w a s v e r y e ff e cti v e

fo r P H i n o u r fe m al e S L E p ati e n t w ith o u t a n ti - R N P

a n tib o di e s . St e r oid t h e r ap y sh o u ld b e c o n sid e r e d fわr

P H i n p a ti e n t s w it h S L E e v e n l ab o r a t o r y d at a a n d

sy m p t o m s ar e n o t ty p l C al f♭r S L E ,

R E F E R E N C E S

1) Ⅲo e p e r M M : P u l m o n a r y h y p e r t e n s i o n i n

c o ll a g e n v a s c u l a r d i s e a s e . E u r R e s p i r J 1 9 :

5 71 -5 7 6
,
2 0 0 2 .

2) L a w r e n c e E C : S y st e m i c lu p u s e r y t b e m at o s u s

a n d t h e l u n g . I n : S y s t e m i c l u p u s e r y th e m at o s u s .

3 rd
ed . R o b er t G . L ab it a

, ( e d) . A c a d e m i c P r e s s
,

S a n D i eg o 1 9 9 9 , p 71 9 - 83 1 .

3) N a k a n o K
,
T a n a k a Y , A s o M , S ait o K , F ujii K ,

T a k a z a w a A a n d O t a T: A c a s e o f s y st e m i c l u p u s

e r y t h e m at o s u s w it h p u l m o n a r y h y p e rt e n si o n .

R y u m a c hi 4 0 : 61 2 - 6 1 9
,
2 0 0 0 .( i n J ap a n e s e w ith

E n glis h ab s t r a ct)



P ul m o n a r y Ⅲ y p e r te n si o n i n S L E 9 3

4) T a n E M , C oh e n A S
,
F ri e s JF

,
M a si A T

,
M c s h a n e

D J ,
R o t h fi el d N F

,
S c h all e r J G

,
T al a r N a n d

W i n ch e st e r ∫: T h e 1 9 8 2 r e v is ed c rit e ria fわr th e

cl a s sifi c atio n of s y st e m i c l u p u s e r y t h e m at o s u s .

A r th r iti s R h e u m 2 5 : 1 2 7 1 -1 2 7 7
,
19 8 2 .

5) H o c h b e r g M C : U p d ati n g th e A m e ri c a n C oll e g e

o f R h e u m at ol o g y r e v i s e d c r it e r i a f o r t h e

cl a s sifi c atio n of s y st e m i c l u p u s e r y t h e m at o s u s .

A r th ritis R h e u m 4 0 : 17 2 5
,
1 9 9 7 .

6) B o m b a r d i e r C
,
G l a d m a n D D

,
U r o w it z M B

,

C a r o n D
,
C 血a n g C H a n d t h e C o m m itt e e o n

P r o g n o sis S t u d i e s i n S L E : D e ri v ati o n o f t h e

S L E D A I . A d is e a s e a c ti v lt y i n d e x f o r l u p u s

p atie nt s . A r th r itis R h e r u m 3 5 : 6 3 0 - 6 4 0
,
1 9 9 2 .

7) P i e t r a G G
,
E d w a r d s W D

,
K a y J M

,
R i c h S

,

K e r n i s J , S c h l o o B
,
A y r e s S M

,
B e r g o f s k y

E H
,
B r u n d a g e B H

,
D et r e K M

,
F is h m a n A P

,

G old rin g R M
,
G r o v e s B M

,
L e v y P S

,
R eid L M

,

V r ei m C E a n d W illi a m s G W : Ⅲist op ath ol o g y o f

p r l m a r y p u l m o n a ry h y p e rt e n sio n . A q u alit ati v e

a n d p u a n t it ati v e st u d y o r p u l m o n a r y b l o o d

v e s s els fr o m 5 8 p ati e n t s i n th e N ati o n al H e ar
,

L u n g ,
a n d B l o o d l n stit u t e

,
P ri m a ry P u l m o n ar y

H y p e r t e n s i o n R e g l S t r y . C r i c u l a t i o n 8 0 :

11 9 8 -1 2 0 6
,
1 9 8 9 .

8) F r a s e r R S
,

M u ll e r N L
, C o l m a n N

,
P a r e P D :

P u l m o n a r y Ⅲy p e rt e n si o n . D i a g n o si s or D is e a s e s

o f t h e C h e st . 4 t h
e d . W . B . S a u n d e r s C o m p a n y ,

P h ila d elp h i a 1 9 9 9
, p 18 7 9 -1 9 4 5 .

9) O oi G C
,
N g a n Ⅲ

,
P e h W C

,
M ok M Y a n d lp M :

S y st e m i c er y th e m at o s u s p ati e n t s w it h r e sp l r at Or y

s y m p t o m s : th e v alu e o f H R C T . C li n R a di o1 5 2 :

7 75 - 78 1
,
19 97 .

1 0) S ait o Y
,
T e r a d a M

,
T ak a d a T

,
I s hid a T

,
M o riy a m a

H , O oi Ⅲ, H a s e g a w a T , T s u k ad a H
,
S u z u k i E ,

G ej y o F a n d K ih a r a Y : P u l m o n a ry I n v ol v e m e n t

i n m i x e d c o n n e cti v e tis s u e dis e a s e : c o m p aris o n

w ith o th e r c oll ag e n v a s c u l a r dis e a s e u s l n g hig h

r e s ol u ti o n C T . J C o m p u t A s si s t T o m o g r 2 6 :

3 4 9 -3 57
,
2 0 0 2 .

ll) A n d r e u Y
,
H id al g o A , P al li s a E

,
M aj o ∫

,

M a r t i n e z
- R o d r i g u e z

,
C a c e r e s ∫: S e p t a l

t h i c k e n i n g : H R C T fi n d i n g s a n d di ffe r e n t i al

di a g n o sis . C u r r P r o bl D i a g n R a di o 1 33 : 2 2 6 1 2 3 7 ,

2 0 0 4 .

1 2) M a n d el ∫
,
M a rk E J a n d H al e s C A : P u l m o n ar y

v e n o - o c cl u si v e dis e a s e . A m J R e sp i r C rit C a r e

M e d 1 6 2: 1 9 6 4 11 9 7 3 ,
2 0 0 0 .

13) G i n n s L C
,
R ob er t s D H

,
M a rk E J

,
B r u s ch J L a n d

M a rl e r JJ: P ul m o n a r y c ap ill ar y h e m a n g lO m at O Sis

w it h at y p l C al e n d o t h e li o m at o si s : s u c c e s s f u l

a n ti a n g lO g e n ic t h e r ap y w ith d o x y c y cli n e ･ C h e s t

1 2 4 : 2 0 17 - 2 0 2 2
,
2 0 03 .

14) H a v li k D M
,

M a s s i e L W , W i lli a m s L W

a n d C r o o k s L A : P u l m o n a r y c a p ill a r y

h e m a n g l O m a t O S is -lik e fわci . A n a u t o p s y o f 8

c a s e s A m J Cli n P a t h o1 1 1 3 : 65 5 1 6 6 2
,
2 0 0 0 .

1 5) F er n a n d e z
- A l o n s o J

,
Z ul u et a T

,
R ey e s - R a m ir e s

J R A , C a stillp
- P al m a M J a n d S a n c h e z - r o m a n ∫:

P u l m o n a r y c a pill a r y h e m a n g l O m at O Sis a s c a u s e

o f p ul m o n a r y b y p e rt e n si o n i n a y o u n g w o m a n

w it h s y s t e m ic e ry t h e m a t o s u s . J R h e u m a t o1 2 6 :

2 3 1 -2 3 3 ,
1 9 9 9 .

1 6) S w e n s e n S J
,
T a s bji a n J H , M y e r s J L

,
E n g e le r

C E
,
P at z E F , E d w a rd s W D a n d D o u g l a s W W :

P u l m o n a ry v e n o o cl u si v e dis e a s e: C T 丘n di n g s i n

eig ht p ati e nt s . A m J R o e n t o l o g e n ol 1 6 7: 9 3 7 1 9 4 0
,

1 9 9 6 .

1 7) K is h id a Y
,
K a n ai Y

,
K u r

?
m o ch i S a n d H o s o d a

Y : P u l m o n a r y v e n o o c cl u s l V e dis e a s e i n a p atie nt

w it h sy st e m i c lu p u s e r y th e m at o s u s ･ J R h e u m a t o 1

2 0 : 2 161 -2 16 2
,
1 9 9 3 .

1 8) A ok i A
,
H a gi w a r a E

,
O h n o S , U e d a A

,
T s uji T ,

I d eg u ch i Ⅲ
,
M is u m i M

,
T a k a gi N

,
I n o u e Y a n d

l s h ig at s u b o Y : C a s e r e p o r t o f s y st e m i c l u p u s

e r y t h e m a t o s u s p a ti e n t w it h h e m o p h a g o c y t l C

sy n d r o m e
,
tr e at e d w it h pl a s m a e x c h a n g e

,
w it h

sp e cifi c r ef e r e n c e t o cli ni c al p r o fil e a n d s e r u m

c y t o k i n e l e v els . R y u m a c hi 4 1 : 9 45 1 9 5 0
,
2 0 0l ･ ( i n

J ap a n e s e w ith E n glish a b st r a ct)
1 9) M ats u m ot o Y

,
N a ni w a D

,
B a n n o S a n d S u g iu r a

Y : T h e e fA c a c y o f t h e r ap e u tic pl as m a p h e r e sis f o r

th e t r e at m e nt o f f at al h e m o p h ag o c y tl C S y n d r o m e :

T w o c a s e r e p o rt s . T h e r A p h e r 2 : 3 0 0 13 0 4
,
19 9 8 ･

2 0) B e y a n E
,
B e y a n C

,
D e m ir e z e r A

,
E r t u g r u l E

a n d U z u n e r A : T h e r el atio n s hip b et w e e n s e r u m

f e r riti n l e v els a n d dis e a s e a c ti v lt y l n S y s t e m ic

lu p u s e r y t h e n at o s u s . S c a n d J R h e u m a t o 1 3 2 :

2 2 5 - 2 2 8
,
2 0 03 .

2 1) H e s s eli n k D A , A a r d e n L A a n d S w a 且k A J :

P r o ril e s o f t h e a c u t e -

p h a s e r e a c a n t s C - r e a c tiv e

p r o t ei n a n d fe rriti n r el at ed t o th e d is e a s e c o u r s e

o f p atie n t s w it h s y st e m ic lu p u s e r y th e m at o s u s ･

S c a n d J R h e u m at o1 3 2 : 1 5 1 -1 5 5
,
2 0 0 3 .


