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S u m t n a r y ･ C o ll a g e n di s e a s e i s a g r o u p o f s y s t e m i c
di s o r d e r s i n v o lv i n g v a s c u l a t u r e a n d c o n n e c ti v e ti s s u e s .
I n di vi d u a l c o ll a g e n di s e a s e s i n cl u d e r h e u m a t o i d a r t h ri .

ti s ( R A) , s y s t e m i c l u p u s e r y t h e m a t o s u s ( S L E) , s y s t e m i c
s cl e r o si s (S S c) , p o l y m y o si ti s/ d e r m a t o m y o si ti s ( P M /
D M ) , m i x e d c o n n e c ti v e ti s s u e d i s e a s e ( M C T D) , p o ly a r ･

t e ri ti s n o d o s a ( P N) , a n d Sj 6 g r e n s y n d r o m e ( Sj S) . S i n c e
t h e l u n g c o n t a i n s n u m e r o u s bl o o d v e s s el s

,
t h i s o r g a n

d e v el o p s l e si o n s a t a h i g h f r e q u e n c y ･ A v a ri e t y o f

p ul m o n a r y l e si o n s m a y b e s e e n i n c o ll a g e n d i s e a s e ; t h e s e

l e si o n s c a n b e c h a r a c t e ri z e d t o s o m e e x t e n t a c c o r d i n g
t o t h e t y p e o f d i s e a s e ･ C h oi c e o f t h e r a p y d e p e n d s o n t h e

s p e ci 丘c p a t h o l o gi c c o n di ti o n , w h i c h m u st b e e v a l u a t e d
i n d e t a il b e f o r e t h e r a p y ･ T h e u n d e r s t a n di n g a n d t r e a t ･

m e n t o f p u l m o n a r y l e si o n s a r e i m p o r t a n t f o r t h e p r o g
-

n o si s a n d q u a lit y o f lif e i n p a ti e n t s w i t h c o ll a g e n di s -

e a s e .

K e y w o r d s - c oll a g e n di s e a s e , p u l m o n a r y l e si o n , i n t e r-
s titi a l p n e u m o n i a

,
A l v e o l a r h e m o r r h a g e , b r o n c h i o liti s

,

p ul m o n a r y h y p e r t e n si o n .

P a t h o g e n e s i s

C oll a g e n di s e a s e s p r o d u c e l e si o n s i n v a ri o u s o r g a n s ,

b u t diff e ri n g p a tt e r n s a m o n g t h e o r g a n s m o s t lik ely
t o b e i m p ai r e d di ff e r c h a r a c t e ris ti c ally b et w e e n dis -

e a s e s ･ A s i s t r u e els e w h e r e
,
t h e f r e q u e n c y of p ul m o -

n a r y l e si o n s v a r ie s a m o n g c oll a g e n dis e a s e s
l , 2)

. G e n e r -

ally , p ul m o n a r y l e si o n s a r e m o s t f r e q u e n t i n s y st e m ic

s cl e r o si s (S S c) , r h e u m a t oi d a r t h riti s ( R A ) ,

p oly m y o sitis/ d e r m at o m y o sitis (P M / D M ) , a n d m i x e d
c o n n e c ti v e tis s u e di s e a s e ( M C T D) , a n d r el ati v ely
i nf r e q u e n t i n s y s t e m i c l u p u s e r y t h e m at o s u s . ( S L E) ,
Sj 8 g r e n s y n d r o m e (SjS) , a n d p o ly a r t e riti s n o d o s a

(P N ) ･ T h e n u m b e r of p a tie n t s w ith p ul m o n a r y l e si o n s
a c c o m p a n y l n g R A w a s hi g h e s t , p e r h a p s d u e t o t h e

C o r r e s p o n d e n c e : Eiic h i S u z u ki , M ･D ･
,
Di v i si o n o f R e s pi r a t o ry

M e di ci n e
,
N iig a t a U n i v e r sity G r a d u a t e S c h o ol o f M e di c al a n d

D e n t al S ci e n c e s
,
1- 7 5 7 A s a hi m a c hi-d o ri , N iig a t a 9 5 ト8 5 10 , J a p a n .

61

f r e q u e n c y of o th e r u n d e rly i n g c oll a g e n di s e a s e s ( o v e r -

l a p s y n d r o m e s) .

P u l m o n a r y l e si o n s a p p e a r eit h e r si m ult a n e o u sl y
w ith th e o n s e t of c oll a g e n dis e a s e o r slig h tl y l at e r i n

m o s t c a s e s ; in s o m e , h o w e v e r
, p ul m o n a r y l e si o n s

o c c u r i niti ally a n d c oll a g e n di s e a s e b e c o m e s e vid e n t

o n ly l a t e r
3)

I I n d e e d
,
m a n y p a ti e n t s alr e a d y h a v e

d e v el o p ed a p ul m o n a r y l e si o n a c c o m p a ni ed b y
a d v a n c e d 丘b r o si s a t t h e a p p a r e n t ti m e of o n s et of

c oll a g e n di s e a s e ･ A lt h o u gh d et e cti o n of s p e ci丘c

a u t o a n tib o di e s s u g g e st s c oll a g e n dis e a s e
,
e v id e n c e of

c oll a g e n di s e a s e m a y b e s u p p r e s s e d d u e t o t h e r a p y
f o r p ul m o n a r y l e si o n s i n s o m e p a tie n t s ･ T h e p r o p o r -

ti o n of c a s e s w h e r e a p ul m o n a r y l e si o n p r e c e d e s

o v e rt c oll a g e n dis e a s e m a y b e hi g h e r t h a n g e n e r ally
b eli e v e d .

A s th e p a th o g e n etic m e c h a n is m s of c oll a g e n di s -

e a s e h a v e n o t y et b e e n cl a ri 鮎d , m e c h a n is m s c a u sl n g

t h e a s s o ci a t e d p ul m o n a r y l e si o n s als o a r e i n c o m p le t e -

ly u n d e r s t o o d
4 )

. V a ri o u s a u t o a n tib o di e s a n d ab n o r _

m al i m m u niti e s o b s e r v e d i n c oll a g e n dis e a s e m a y b e

i n v ol v e d
,
a s w ell a s m o n o c y t e s , m a c r o p h a g e s ,

1y m p h o c y t e s , T c ells , o t h e r i n 8 a m m a t o r y c ells , a n d

v a ri o u s c y t o k i n e s .

P a t h o p h y s i o l o g y

A v a ri et y of p ul m o n a r y le si o n s m a y b e s e e n i n c o レ

1 a g e n dis e a s e
l
･
2)

I S i n c e p le u r a1 le si o n s f r e q u e n tl y
d e v elo p i n a d diti o n t o i n t r a p u l m o n a r y l e si o n s ,
i n v ol v e m e n t oft e n m a y b e c o n sid e r ed p l e u r o p ul

-

m o n a r y ･ R e s pir a t o r y dis o r d e r s i n c oll a g e n dis e a s e

als o c a n a ris e f r o m dis o r d e r s of t h e e x t r a th o r a cic

u p p e r ai r w a y , th e ch e st w all
,
r e s p i r a t o r y m u s cle s

i n cl u di n g t h e di a p h r a g m , o r n e r v e s i n n e r v a ti n g th e s e

st r u c t u r e s
,
a s w ell a s dis o r d e r s i n s w all o w l n g a n d

r e s pi r a t o r y r e g ul a ti o n .

W it h r e g a r d t o i n t r a th o r a ci c l e si o n s
,
i n t e r s titi al

p n e u m o n i a m a y o c c u r d u e t o alv e olitis
,
s h o w in g a
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葛妙

Fi g . 1 ･ A h i g h- r e s ol u ti o n c o m p u t e d t o m o g r a p h i c i m a g e o f

t h e c h e s t o f a p a ti e n t w it h a m i
x e d c o n n e c ti v e ti s s u e d i s e a s e

s h o w s a
=

g r o u n d-g l a s s
‖

a tt e n u a ti o n p a tt e r n , w h i c h m a y

r e p r e s e n t a l v e o l a r w a ll t h i c k e n i
n g ･

I

.#
#夢
≠

i

i J 書■･書

% #

Fi g .
2 ･ A h i g h

-

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

th e c h e st o f a p a ti e n t w it h s y s t e m i c s c l e r o si s s h o w s

h o n e y c o m b i n g .

t hi c k e ni n g a n d i n 且a m m at o r y c ell i n 丘1t r a ti o n of t h e

al v e ol a r s e p t u m ; t his i s th e i n t e r stitiu m a s n a r r o w ly

d e丘n ed ( Fi g . 1) . T h e s e c h a n g e s c a n p r o g r e s s t o p ul m o
-

n a r y 丘b r o sis a c c o m p a ni e d b y al v e ol a r c oll a p s e a n d

th e a p p e a r a n c e of a
"

h o n e y c o m b lu n g
”

( Fig ･ 2) ･

A lt h o u g h t h e s e p r o c e s s e s e x hibit v a r y l n g d e g r e e s o f

i n fl a m m a ti o n a n d fi b r o sis f r o m c a s e t o c a s e , m a n y

i n st a n c e s a p p e a r t e m p o r ally u nif o r m w it hi n e a c h

c a s e . s o m e c a s e s a r e a c c o m p a n ie d b y s e v e r e e x u d a
-

ti o n a n d o r g a ni z a ti o n i n air s p a c e s ( Fig . 3) , w hil e

ot h e r s h a v e s e v e r e l e si o n s i n v olvi n g p e ri v a s c ul a r a n d

p e rib r o n c h o
-b r o n ch i ol a r ti s s u e

,
i n t e rl ob u l a r i n t e r -

stitit u m
,
a n d pl e u r a ; t his c a n b e b r o a dly d e fi n e d a s

in t e r s titi u m (Fi g . 4) . E x t e n si v e alv e o la r h e m o r r h a g
-

in g l e si o n s i n t h e air w a y s y st e m s u c h a s in th e b r o n
-

ch u s a n d b r o n c hi ol e
ト 7)
( Fi g . 5) , a n d le si o n s of th e

p ul m o n a r y v a s c ul a r s y s t e m als o e x is t ･

C l a s s ifi c a ti o n

P u l m o n a r y l e si o n s c a n b e ch a r a ct e riz e d t o a c e r t ain

e x t e n t a c c o r di n g t o t h e t y p e of c oll a g e n d is e a s e ･

I n R A 8‾
1 0)

,
rh e u m at oid n o d ul e s si m il a r t o t h o s e

ob s e r v e d i n t h e s k i n a r e f o r m e d i n th e l u n g , e s p e ci ally

j u st b e n e a th th e p le u r a . T h e h ist ol o gi c 丘n di n g s a r e

s p e ci丘c t o R A , b u t th e f r e q u e n c y of o c c u r r e n c e is n ot

p a r tic ul a rly hig h i n J a p a n . C a pl a n
'

s s y n d r o m e , i n
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Fi g ･ 3 ･ A h igh -

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

t h e c h e s t o f a p a ti e n t w ith p ol y m y o siti s/ d e r m a t o m y o siti s
s h o w s a i r - s p a c e c o n s oli d a ti o n w it h a n ai r -b r o n c h o g r a m p a レ

t e r n
,
w h i c h m a y r e fl e c t i n t r a a l v e o l a r e x u d a ti o n a n d o r g a n i

-

z a ti o n .

F i g ･ 4 ･ A h i gh -

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

t h e c h e st o f a p a ti e n t w it h p o l y m y o siti s/ d e r m a t o m y o si ti s
s h o w s a t h i c k e m n g o f b r o n c h o v a s c u l a r b u n dl e s a n d i n t e r-
1 o b u l a r s e p t a .

w hi ch p n e u m o c o ni o sis a c c o m p a n i e s R A a n d m u ltip l e

n o d ul e s a r e f o r m e d
,
is al s o r a r e i n J a p a n , w h e r e

c h r o ni c in t e r s titi al p n e u m o ni a/ p ul m o n a r y 丘b r o si s is

t h e m o s t f r e q u e n t f o r m of i n v ol v e m e n t . P l e u r al

l e si o n s i n cl u di n g e 軌1 Si o n s , t hi c k e ni n g , a n d a s e p tic

e m p y e m a als o a r e f r e q u e n t
l l

･
1 2)

･ P o siti vit y f o r

r h e u m a t oid f a c t o r ( R F) a n d a l o w gl u c o s e c o n c e n t r a -

ti o n i n p le u r al fl uid a r e c h a r a c t e ri sti c . I n t e r stiti al

p n e u m o ni a c a n n ot b e di ff e r e n ti a t e d f r o m id i o p a thi c

in t e r s titi al p n e u m o ni a (ⅠI P) i n s o m e c a s e s
,
b u t

a d v a n c e d c a s e s f r e q u e n tl y i n v ol v e c o n n e c tiv e tis s u e s

r el a t ed t o th e v es s els a n d air w a y s . L e si o n s oft e n a r e

m o s t p r o m i n e n t i n t h e u p p e r l u n g 丘eld . I n c a s e s of a

r el a ti v el y r a p id o n s et a n d t h e s e sh o w l n g
‖

w a n d e ri n g

s h a d o w s
り

･ p ul m o n a r y l e si o n s f r e q u e n tly a r e a c -

c o m p a ni ed b y e x u d a t e s a n d o r g a ni z a ti o n in air

s p a c e s
1 3 , 1 4)

I F olli c ul a r b r o n c hiti s w it h a n o v e r g r o w t h

of l y m p h oid f olli cl e s
5
･
6)
( Fi g . 6) a n d o blit e r a tin g b r o n

-

c hi olitis sh o w l n g a n a r r O W l n g Of b r o n c hi ol e s a r e

r el a ti v ely c o m m o n o n hi st ol o g l C e x a m i n a ti o n .

A lt h o u gh it s f r e q u e n c y i s l o w
,
b r o n c hi olitis o blit e r -

a n s
7 ･ 1 5)
( F ig , 7) sh o w i n g o nly air w a y l e si o n s w ith o u t

i n t e r s titi al le si o n s c a n b e o b s e r v e d i n p a ti e n t s t r e a t ed

w it h D -

p e n i cill a m i n e a n d p a ti e n t s w h o als o h a v e SjS .
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Fi g . 5 ･ A h ig h- r e s o l u ti o n c o m p u t e d t o m o g r a p hi c i m a g e o f

t h e c h e st o f a p a ti e n t w it h r h e u m a t o i d a rt h riti s s
h o w s b r o n

-

c h i o l a r l e si o n s , w h i c h r e s e m b l e 丘n d i n g s i n diff u s e p a n b r o n-

c h i o liti s .

Fi g .
6 ･ A t h o r a c h o s c o pi c l u n g b i o p s y s p e c i m e n o b t ai n e d

f r o m a p a ti e n t w it h p ri m a r y Sj o g r e n
'

s sy n d r o m e r e v e a l s

f o lli c u l a r b r o n c h i o liti s . ( H e m a t o x yli n a n d e o si n st a i n , o rig i
-

n al m a g n i丘c a ti o n : × 4)

t

p ul m o n a r y v a s c ulitis a n d p ul m o n a r y h y p e r t e n si o n i n

p a ti e n t s w it h m ali g n a nt r h e u m a t oid a r th ritis al s o

h a v e b e e n r e p o r t ed , b u t w ith v e r y l o w f r e q u e n c y ･

I n S L E
1 6‾1 8)

, p le u ritis a n d p l e u r al thi c k e n i n g o c c u r

m o s t of t e n , L u p u s e r y t h e m a t o s u s (L E) c ell s , a n a n ti
-

n u cle a r a n tib o d y , a n d a n a n ti
- d e o x y rib o n u cl ei c a cid

a n tib o d y s o m e ti m e s m a y b e d et e ct ed in p l e u r al

且uid
9 ･ 2 0)

. A c u t e a n d ch r o ni c i n t e r stiti al p n e u m o n i a

h a v e l o n g b e e n r e p o rt ed . T h e a c u t e t y p e , c all e d l u p u s

p n e u m o nitis , is r el a ti v ely c o m m o n , b u t t h e c h r o n i c

t y p e is r a r e ･ A lv e ol a r h e m o r r h a g e w ith r a p id o n
-

s e t
2 1 ･ 2 2) i s o c c a si o n all y o b s e r v ed . P u l m o r n a r y v a s -

c u litis
, p u l m o n a r y h y p e r t e n si o n

2 3 )
,
a n d b r o n c hi o liti s

o b lit e r a n s
2 4) h a v e b e e n s eld o m r e p o rt ed . D is c oid

a t el e ct a si s c a u s e d b y d y sf u n cti o n of t h e di a p h r a g m
2 5)

i s r el ati v ely f r e q u e n t .

I n S S c
2 6- 2 8)

,
i n t e r stiti al p n e u m o ni a/ p u l m o n a r y

丘b r o sis si m ila r t o t h e ch r o ni c t y p e of II P o c c u r s m o r e

f r e q u e n tl y th a n in ot h e r c oll a g e n dis e a s e s ･ Fib r o u s

p l e u r al t hi ck e n i n g a ls o is o ft e n o b s e r v e d , r e p r e s e n ト

i n g l e si o n s of th e i n t e r stitiu m a s b r o a d ly d e 丘n e d ･

P ul m o n a r y h y p e r t e n si o n
29 ,3 0)

o c c u r s r el a ti v ely c o m -

m o nl y , oft e n s e c o n d a rily t o p u l m o n a r y 丘b r o sis ; P U 卜

m o n a r y v a s c ul a r le si o n s w it h o u t i n t e r stiti al le si o n s

a r e r a r e
,
i n c o n t r a s t t o M C T D . A s p i r a ti o n p n e u m o n i a

m a y o c c u r s e c o n d a ril y t o e s o p h a g e al d y s m otilit y
3 1

,
3 2)
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Fi g ･ 7 ･ A t h o r a c h o s c o pi c l u n g b i o p s y s p e ci m e n o b t a i n e d
f r o m a p a ti e n t w it h r h e u m a t o i d a r t h riti s d e m o n s t r a t e s b r o n -

c hi o liti s o b lit e r a n s ･ ( H e m a t o x y li n a n d e o si n st a i n , o rig i n al
m a g n i丘c a ti o n : × 2 0)

P u l m o n a r y l e si o n s a c c o m p a n yi n g P M / D M 3 3- 3 5) ,
e s p e ci ally i n t e r stiti al p n e u m o n i a , m a y b e m o r e f r e -

q u e n t t h a n p r e vi o u sly r e p o r t e d . I n v ol v e m e n t t h a t

c o n t a i n s a t e m p o r all y u n if o r m m i x t u r e of

i n 鮎 m m a ti o n a n d 丘b r o sis t e n d s t o o c c u r a c u t el y o r

s u b a c u t ely , a n d is a c c o m p a n i e d b y e x u d a t e s a n d

o r g a niz ati o n i n air s p a c e s ･ S o m e p ati e n t s h a v e a

f ul m i n a n t f o r m
3 6)
t h a t b e gi n s a n d p r o g r e s s e s v e r y

r a pidl y ･ A ch r o ni c t y p e , w it h f e w r e s pi r a t o r y s y m p -

t o m s
,
is r a r ely d et e c t ed d e s pit e t h o r o u g h cli ni c al

e x a m i n ati o n ･ A lt h o u g h f r e q u e n cie s a r e l o w , r e s pi r a -

t o r y f ail u r e a n d a t el e c t a sis d u e t o r e s p ir a t o r y
m y o p a t h y , a s w ell a s a s pir a ti o n p n e u m o ni a d u e t o a n

i n e ff e cti v e c o u g h c a n o c c u r ･ T h e f r e q u e n c y of c o e xi s -

ti n g l u n g c a r ci n o m a is s l g ni丘c a n tly hi g h , p a rtic ul a rl y
i n eld e rly m e n w it h D M

3 7 , 3 8)

I n M C T D 3 9)
, p ul m o n a r y h y p e r t e n si o n

4 0
･
4 1) f r o m

l e si o n s of th e v a s c u l a r s y st e m w it h o u t p ul m o n a r y

p a r e n ch y m al l e si o n s i s c h a r a c t e ri stic ･ P ul m o n a r y
h y p e r t e n si o n is s t e a d il y p r o g r e s si v e , a n d t h e p r o g n o -

sis is p o o r ･ I n t e r s titi al p n e u m o ni a o r p ul m o n a r y
丘b r o sis als o c a n o c c u r

,
w it h s e c o n d a r y p ul m o n a r y

h y p e rt e n si o n ･ I n t e r s titi al p n e u m o n i a oft e n f o r m s

a d v a n c ed le si o n s of t h e i n t e r stiti u m a s b r o a dl y

d e 血 e d ･ P l e u ritis a n d p l e u r al thi c k e n i n g als o a r e

f airly c o m m o n ･ A l v e ol a r h e m o r rh a g e o c c u r s r a r el y .

I n P N
, g e n e r ali z e d a rt e ri al v a s c ulitis o c c u r s ; v a s -

c u litis in v ol vi n g th e p ul m o n a r y a r t e ri e s is r a r e , w h ile

v a s c ulitis i n v ol vi n g b r o n ch i al a rt e r y i s r el ati v ely

c o m m o n ･ P l e u ritis a n d di 飢1 S e i n t e r s titi al p n e u m o ni a

h a v e b e e n r e p o r t ed , b ut th e f r e q u e n ci e s a r e l o w .

M a n y c a s e s of SjS
4 2- 4 5) c o m pli c at e o th e r c oll a g e n

di s e a s e s ･ A lt h o u gh m a n y aff e ct e d p a ti e n t s h a v e

di 凱1S e i n t e r stiti al p n e u m o n i a a n d p le u ritis , SjS i s

di氏c ult t o is ol a t e a s t h e c a u s e i n t h e p r e s e n c e of

o t h e r c oll a g e n di s e a s e s ･ A s a p ul m o n a r y l e si o n li m -

it e d t o p ri m a r y si c c a s y n d r o m e
,
r e p e a t ed a ir w a y

i nf e cti o n c a n c o m pli c a t e t h e t r a c h e o b r o n c hi al s e c r e _

t o r y dis o r d e r
4 6

,
4 7)
,
f r e q u e n tl y r e s ulti n g in ai r w a y

l e si o n s s u ch a s b r o n c hi e ct a sis ･ A lth o u g h t h e i n cid e n c e

i s l o w
, p a tie n t s w it h a p ul m o n a r y l y m p h o p r olif e r -

a ti v e di s o r d e r s u c h a s ly m p h o c y ti c i n t e r stiti al p n e u -

m o ni a 4 8) a n d p s e u d oly m p h o m a p r o g r e s s l n g t O p ul m o -

n a r y m alig n a n t l y m p h o m a
4 9) h a v e b e e n r e p o rt e d , a s

h a s p ul m o n a r y a m y l oid o sis
5 0)

.

D i a g n o s ti c p r o c e d u r e s

T h e p r e s e n c e o f p ul m o n a r y le si o n s i s dis cl o s e d i n t h e

c o u r s e of e v al u a ti n g p a ti e n t s di a g n o s e d w ith c oll a g e n

di s e a s e s ･ I m p o rt a n tly , all c oll a g e n dis e a s e s m a y
c a u s e p ul m o n a r y le si o n s ･ I n q ui ri e s a b o u t r e s pi r at o r y
s y m p t o m s a n d p h y sic al e x a m i n a ti o n a r e c a r ri e d o u t

,

a n d t w o -di r e cti o n al c h e st r a di o g r a p h y , el e c t r o c a r di o -

g r a p h y , a n d s p ir o m et r y a r e p e rf o r m e d a s s c r e e n l n g
e x a m i n ati o n s ･ A s m o r e s e n siti v e e v al u ati o n s

,
s p e ci a レ

i z e d r e s p ir a t o r y f u n cti o n t e s t s in cl u di n g diff u sin g
c a p a cit y f o r c a r b o n m o n o xid e (D L c o) , l u n g v olu m e s

,

bl o o d g a s a n aly sis , ch e st c o m p u t e d t o m o g r a p h y (C T ) ,
a n d e c h o c a r di o g r a p h y c a n b e u s e d ･ C h e s t C T

,
e s p e

-

ci all y hi gh -

r e s ol u ti o n C T
6
･
2 8

･
3 5

･
4 4)
,
is v e r y u s ef ul f o r th e

a n al y si s of i n t r a p ul m o n a r y l e si o n s ･ E c h o c a r di o g r a
-

p h y b y t h e c ol o r D o p p l e r m e th o d c a n di a g n o s e p ul m o -

n a r y h y p e rt e n si o n ･ T h o r a c e n t e sis is p e rf o r m e d i n

p a ti e n t s w it h p l e u r al e ff u si o n ･ I n p a ti e n t s w it h i n t e r -

stiti al le si o n s a n d ai r w a y l e si o n s , g alli u m s ci n ti g r a ･

p h y , v e n til a ti o n / p e rf u si o n s ci n ti g r a p h y , b r o n -



6 6 E . S u z u I( I a n d F . G E J Y O :

ch o al v e ol a r l a v a g e
5 ト 5 5)

,
a n d t r a n s b r o n c hi al lu n g

bi o p s y a r e of v al u e ･ T h o
r a c o s c o p l C lu n g b i o p s y o r

o p e n l u n g bi o p s y i s c o n sid e r e d if n e c e s s a
r y
8 , 3 0 , 3 4)

･ I n

p a ti e n t s w it h p u l m o n a r y h y p e
r t e n si o n , ri g h t - sid ed

c a r di a c c at h e t e ri z ati o n s h o uld b e p e rf o r m e d t o e x a m
-

i n e th e p a t h o p h y si ol o g y b ef o r e th e r a p y
･

w h e n a p a ti e n t d e m o n st r a t e s a p ul m o n a r y l e s
i o n

,

p a rti c u l a rly th e i n t e r s titi al p n e u m o n i a t
h a t is f r e -

q u e n t i n c oll a g e n di s e a s e , t h e p r e s e
n c e of u n d e rly i n g

c oll a g e n dis e a s e m u s t b e c o n sid e r e d a n d i n v e s
tig at e d ･

E x a m i n a ti o n of t e n w ill d e t e ct e x t r a p ul m o n a r y

le si o n s
,
e s p e ci ally of t h e j oi n t s , sk i n , m u s cle , kid n e y ,

a n d h e a r t . S i c c a s y m p t o m s m a y b e p r e s e n t ･ V a ri o u s

a u t o a n tib o di e s sh o u d b e a s s e s s e d . I n pl e u riti s of a n

u n k n o w n c a u s e , R E a n d L E c ell t e sti n g l n pl e u r al

fl uid l l ･ 1 9 ,
2 0 )
m a y l e a d t o t h e di a g n o sis of c oll a g e n

di s e a s e . Fi n all y , alt h o u g h t h e c a u s e of t h e l e si o n m a y

b e u n k n o w n a t th e ti m e of i niti al e x a m i n ati o n , c a r e
-

f ul o b s e r v a ti o n d u ri n g th e cli ni c al c o u r s e is i m p o r
-

t a n t
,
c o n sid e rin g t h a t p u l m o n a r y le si o n s m a y p r e c e d e

o th e r e v id e n c e of c oll a g e n di s e a s e ･

D iff e r e n tia l di a g n o sis

p ul m o n a r y l e si o n s th a t d e v el o p s e c o n d a rily t o c ol
-

1 a g e n dis e a s e s r e q uir e c a r ef ul a t t e n ti o n i n di a g n o s
is ･

v a ri o u s i n f e c ti o n s m a y c o m p li c at e a b n o r m a l

i m m u n e st a t e s r e s ulti n g f r o m c oll a g e n dis e a s e it s elf

a s w ell a s i m m u n o c o m p r o m is e c a u s ed b y t r e a t m e n t

f o r c oll a g e n dis e a s e ･ I n ad diti o n t o b a ct e ri al p n e u m o
-

n i a
, p ul m o n a r y t u b e r c u l o sis , a n d p ul m o n a r y m y c o s

is
,

p n e u m o cy stis c a ri m l p n e u m o n i a o r c y t o m e g al o vir u s

p n e u m o ni a m a y o c c u r ; t h e s e c a n r a p id ly c a u s e r e s p l
-

r a t o r y f ailu r e a n d r e q u l r e diff e r e n ti a ti o n f r o m a c u
t e

i n t e r s titi al p n e u m o n i a ･ D et e cti o n of p r o t o z o a o r vi r al

in t r a n u cl e a r i n clu si o n b o di e s i n b r o n c h o alv e ol a r

l a v a g e s p e ci m e n s i s u s ef ul i n m a n y c a s e s
5 6)

I
A di a g n o

-

sis u si n g p ol y m e r a s e c h ai n r e a cti o n als o h a s b e e n

s t u di ed i n r e c e n t y e a r s
5 7)
,
a n d s h o w s p r o m is e ･ S in c e

a n ti r h e u m a ti c d r u g s th e m s el v e s o c c a si o n a ll y c a u s e

p n e u m o nitis
5 8- 6 1)

,
c o n sid e r a ti o n of a d r u g r e a c ti o n is

i m p o rt a n t ･ G old
-i n d u c e d p n e u m o n itis is p a r tic ul a rl y

f r e q u e n t , a n d i n t e r s titi al p n e u m o ni a s c a u s e d b y D -

p e n i cill a m in e , m e t h o t r e x a t e , c y cl o p h o s p h a m
id e

,
a n d

b u cill a m i n h a v e b e e n r e p o r t e d . C o n c u r r e n tl y a d m i n i s-

t e r e d d r u g s s u ch a s a n tibi o tic s a n d n o n
-s t e r o id al

a n ti -i n fl a m m a t o r y d r u g s al s o m u s t b e k e p t i n m i n d ･

s i n c e p ul m o n a r y e d e m a m a y a c c o m p a n y c oll a g e n

dis e a s e -i n d u c e d r e n al a n d c a r di a c l e si o n s , e x a m i n a
-

ti o n of o t h e r o r g a n s is e s s e n ti al .

T r e a t m e n t

N o sin g le o v e r all t h e r a p e u ti c a p p r o a c h t o p ul m o n a r y

l e si o n s i n c oll a g e n dis e a s e h a s b e e n e st a
blis h ed ･

c h oi c e of th e r a p y d e p e n d s o n t h e s p e cifi c p a th ol o gi c

c o n diti o n
6 2- 6 4)

,
w hi c h m u st b e e v al u at e d i n d e t ail

b ef o r e th e r a p y . P r o g r e s si v e a n d a c ti v e le si o n s

r e q u i r e t r e a t m e
n t

,
u s u ally w ith c o r ti c o s t e r oid s ･

A m o n g i n t e r s titi al le si o n s , c a s e s s h o w l n g a b n o r
m al

f o ci o n g alli u m s ci n ti g r a p h y , c a s e s w
ith in c r e a s e d

ly m p h o c y t e s i n b r o n c h o alv e ol a r
l a v a g e s p e ci m e n s ,

a n d c a s e s s h o w i n g i n t e n s e c ell i n 丘1t r a ti o n w ith lit t
le

丘b r o si s a c c o m p a n ie d b y c h a n g e s in ai r s p a c e s o n

his t ol o g l C e x a m i n ati o n g e n e r all y a r e c o n sid e r e d hig h
-

ly a cti v e ; th e s e u s u ally r e q u l r e t r e a t m e n t W
it h l a r g e

d o s e s of st e r oid . P le u ritis is e v id e n t a s p le u r al t hi c k
-

e n l n g l n m a n y C a s e s ; O n t h e o t h e r h a n d , p le u ritis m a y

s p o n t a n e o u sly s u b sid e alth o u g h a p le u r al eff u s
i o n h a s

a c c u m u l a t ed . C a s e s w h e r e p l e u r al eff u si o n p e r sist s o r

in c r e a s e s r e q u l r e i n t e r m edi a t e
･d o s e st e r oid t r e a t -

m e n t .

A c u t e o r s u b a c u t e i n t e r stiti al p n e u m o n i a a c
-

c o m p a n yi n g P M / D M ,
S L E

,
a n d M C T D of t e n

r e s p o n d s t o st e r oid th e r a p y , a n d a h ig h d o s e is i n
-

di c a t e d . H o w e v e r
, p n e u m o ni a s o m eti m e s p r o g r e s s e s

v e r y r a p idly a n d d o e s n o t r e s p o n d t o m a
x i m al st e r oid

t h e r a p y i n cl u di n g in t r a v e n o u s
‖

p u ls e
〃

th e r a p y ･ A

c o m bi n a ti o n r e gi m e n w ith i m m u n o s u p p r e s siv e d r u g s

s u ch a s c y cl o p h o s p h a m id e a n d a z a th i o p rin e h a s b e e n

a tt e m p t e d , b u t it s eff e cti v e n e s s h a s y e t t o b e cle a rl y

e st a bli sh e d . C o n c u r r e n t a d m i n is t r ati o n of c y cl o s p o r
-

i n e A m a y b e eff e c ti v e f o r f u l m in a n t i n t e r s titi al

p n e u m o n i a a c c o m p a n y ln g D M ･ A lth o u g h a p a ti e n t

m a y r e s p o n d t o hig h
･ d o s e st e r oid t r e a t m e n t

,
r e d u c -

ti o n of s t e r oid d o s e of t e n c a u s e s a r el a p s e , s o c a r ef ul

d o s e r e d u c ti o n a n d l o n g - t e r m t r e a t m e n t w ith a m ain
-

t e n a n c e d o s e a r e n e c e s s a r y . S in c e th e i n t e r stiti al

p n e u m o ni a o r p u l m o n a r y 丘b r o sis a c c o m p a n yi n g S S c

a n d R A i s c h r o n i c a n d oft e n g r a d u ally p r o g r e s s e s

d e s p it e st e r oid t h e r a p y , s t e r oid s oft e n a r e n o t i n dic a ト

e d ; w h e n st e r oid t h e r a p y is e m p l o y e d , th e s t a rt
i n g

d o s e s h o uld b e l o w . D -

p e n i cill a m i n e h a s b e e n

eff e cti v e f o r s o m e c a s e s of S S c .

P r o g n o si s

p r o g n o s e s of p ul m o n a r y le si o n s a s s o ci at e d w it h

diff e r e n t p a th ol o g ic c o n diti o n s h a v e n o t b e e n

p r o s p e cti v ely in v e stig a t ed i n a la r g e n u m b e r of

p a ti e n t s b e c a u s e of t h e v a ri et y of p ul m o n a
r y le si o n s

i n c oll a g e n dis e a s e ･ A t l e a s t i n i n t e r s titi al p n e u m o n i a ,

s o m e c a s e s p r o g r e ss t o a c u t e r es pi r a t o r y f ail u r e o r t o



p ul m o n a r y fi b r o si s a n d ch r o ni c r e s pi r at o r y f ail u r e ,
a n d th e p r o g n o s e s f o r th e s e c a s e s a r e p o o r . I n

p a tie n t s w h o r e s p o n d t o s t e r oid s
,
i n t e r s titi al p n e u m o -

ni a m a y l m p r O V e , u nlik e II P ; i n th e s e r e s p o n d e r s t h e

p r o g n o si s m a y b e r el ati v ely g o o d ･ T h e p r o g n o si s i s

g o o d i n m a n y p a tie n t s w it h o n ly p l e u r al l e si o n s , w hil e

p r o g n o s e s of p a tie n t s w it h al v e ol a r h e m o r r h a g e ,
b r o n c hi oliti s o blit er a n s

,
o r p ul m o n a r y h y p e rt e n si o n

u s u all y a r e p o o r .

R ef e r e n c e s

1) W i e d e m a n n H P
,
M a tt h a y R A : P u l m o n a r y m a n if e s -

t a ti o n s o f t h e c oll a g e n v a s c ul a r d i s e a s e s . C li n C h e st

M e d 1 0 : 6 7 7 7 2 2
,
1 9 8 9 .

2) K i n g T E J r : C o n n e cti v e ti s s u e d i s e a s e . I n : S c h w a rt z

M I
,
K i n g T E J r ( e d s) I n t e r s ti ti a l l u n g d i s e a s e . B C

D e c k e r
,
H a m ilt o n- L o n d o n 1 9 9 8 , p 4 5 ト5 0 5 .

3) F a t a F , R a t h o r e R
,
S c h iff C

,
H e r zli c h B C : B r o n _

c h i o liti s o blit e r a n s o rg a n l Z l n g p n e u m o n i a a s 丘r st

m a n if e st a ti o n o f p o l y m y o siti s . S o u th M e d I 9 0 : 2 2 71
2 3 0

,
1 9 9 7 .

4) G o c h u i c o B R : P o t e n ti a l p a th o g e n e si s a n d c li n i c a l
a s p e c t s o f p u l m o n a r y fi b r o si s a s s o ci a t e d w ith

r h e u m a t o i d a r th riti s ･ A m I M e d S ci 3 2 1 : 8 31 8 8 ,
2 0 0 1 .

5) Y o u s e m S A
,
C o l b y T V , C a r ri n g t o n C B : F o lli c u l a r

b r o n c hiti s/ b r o n c h i oliti s . H u m P a th o1 1 6 : 7 0 01 7 0 6 ,
1 9 8 5 .

6) H o w li n g SJ , H a n s ell D M
,
W ell s A U

,
N i c h o l s o n A G

,

F li n t J D , M u ll e r N L : F o lli c u l a r b r o n c hi o li ti s : t h i n _

s e c ti o n C T a n d h i st o l o g i c fi n di n g s ･ R a d i o l o g y 2 1 2 :

6 3 7- 6 4 2 , 1 9 9 9 .

7) S c h l e si n g e r C , M e y e r C A , V e e r a r a g h a v a n S , K o s s

M N : C o n st ri c ti v e ( o b lit e r a ti v e) b r o n c h i o liti s : d i a g -

n o si s
, e ti o l o g y , a n d a c riti c a l r e v i e w o f li t e r a t u r e .

A n n D i a g P a th o 1 2 : 3 2 ト3 3 4
,
1 9 9 8 .

8 ) Y o u s e m S A
,
C o l b y T V , C a r ri n g t o n C B : L u n g b i o p s y

i n r h e u m a t o id a rt h riti s . A m R e v R e * i r D i s 1 3 1 :

7 7 0- 7 7 7 , 1 9 8 5 .

9) A n a y a J M , D i e t h el m L , O r ti z L A , G u ti e r r e z M
,

C it e r a G
,
W e l s h R A

,
E s pi n o z a L R : P u l m o n a r y

i n v o l v e m e n t in r h e u m a t o i d a r th riti s . S e m i n A rth riti s

R h e u m 2 4 : 2 4 2- 2 5 4 , 1 9 9 5 .
1 0 ) T a n o u e L T : P u l m o n a r y m a n i f e s t a ti o n s o f

r h e u m a t o i d a rt h riti s ･ C li n C h e st M e d 1 9 : 6 6 7- 6 8 5 ,
1 9 9 8 .

l l) D o d s o n W H , H olli n g s w o rt h J W : P l e u r al e ff us i o n i n
r h e u m a t o i d a rt h riti s I N E n gl I M e d 2 7 5 : 1 3 3 7- 1 3 4 2 ,
1 9 6 6 .

1 2) J o n e s F L , B l o d g e t t R C : E m p y e m a i n rh e u m a t oi d

p l e u r o p u l m o n a r y d i s e a s e . A n n I n t e r n M e d 7 4 : 6 6 5-
6 7 1

,
1 9 7 1 .

1 3) I p p olit o J A , P a l m e r L , S p e c t o r S , K a n e P B
,
G o r e vi c

P D : B r o n c hi o li ti s o b lit e r a n s o r g a ni zi n g p n e u m o n i a

a n d r h e u m a t o i d a r th ri ti s . S e m i n A rth riti s R h e u m 2 3 :

7 0 7 8
,
1 9 9 3 .

1 4)

1 5)

1 6)

1 7)

1 8)

1 9 )

2 0)

2 1)

2 2 )

2 3)

2 4)

2 5 )

2 6)

2 7)

2 8)

2 9)

C oll a g e n L u n g D i s e a s e 6 7

C o h e n A J ･ K i n g T E J r , D o w n e y G P : R a p i d ly p r o -

g r e s si v e b r o n c h i oli ti s o b lit e r a n s w i th o r g a ni zi n g

p n e u m o n i a ･ A m I R e spi r C rit C a r e M e d 1 4 9 : 1 6 7 0-
1 6 7 5

,
1 9 9 4

.

S c h w a rt z M I
,
L y n c h D A , T u d e r R : B r o n c h i o liti s

o b lit e r a n s : t h e l o n e m a n i f e s t a ti o n o f r h e u m a t o id

a rt h riti s? E u r R e spi r I 7 : 8 1 7- 8 2 0 , 1 9 9 4 .
O r e n s JI∋･ M a r ti n e z F J , L y n c h J P 3 r d : P l e u r o p u l -

m o n a r y m a n if e s t a ti o n s o f s y s t e mi c l u p u s e r yt h
-

e m a t o s u s ･ R h e u m D i s C li n N o rth A m 2 0 : 1 5 9 1 9 3
,

1 9 9 4 .

M u ri n S
,
W i e d e m a n n H P

,
M a t th a y R A : P u l m o n a r y

m a n if e s t a ti o n s o f s y s t e m i c l u p u s e r y t h e m a t o s u s .

C li n C h e st M e d 1 9 : 6 4 11 6 6 5 , 1 9 9 8 .
C h e e m a G S

, Q u i s m o ri o F P J r : I n t e r s ti ti a 1 l u n g di s -

?
a s e in s y st e m i c l u p u s e r y th e m a t o s u s ･ C u r r e n t 餅 n -

z o n P u l m M e d 6 : 4 2 4- 4 2 9 , 2 0 0 0 .
P a n d y a M R , A g u s B , G r a d y R F : I n v i v o L E p h e n o m -

e n o n in p l e u r a l fl u i d ･ A r th riti s R h e u m 1 9 : 9 6 2- 9 6 3 ,
1 9 7 9 .

R i s k a H
,
F y h r q u i s t F , S el a n d e r R K , H ell s t r o m P E :

S y st e m i c l u p u s e r yt h e m a t o s u s a n d D N A a n ti b o d i e s
i n p l e u r a l e ff u si o n s ･ S c a n d I R h e u m a t o 1 7 : 1 5 9- 1 6 0 ,
1 9 7 8 .

Z a m o r a M R
,
W a r m e r M I

,
T u d e r R

,
S c h w a r t z M I :

D i 飢I S e a l v e ol a r h e m o r r h a g e a n d s y s t e m i c l u p u s

e r y t h e m a t o s us . C li n i c a l p r e s e n t a ti o n , h i st o l o g y , s u r -

vi v al
･
a n d o u t c o m e ･ M e di ci n e 7 6 : 1 9 2- 2 0 2 , 1 9 9 7 .

H u gh s o n M D
,
H e Z

,
H e n e g a r J , M c M u r r a y R :

A l v e o l a r h e m o r r h a g e a n d r e n al m i c r o a n gi o p a t h y i n

s y st e m i c l u p u s e r yt h e m a t o s u s . A r c h P a t h o I L a b o

M e d 1 2 5 : 4 7 5- 4 8 3 , 2 0 0 1 .

Si v a r a m k ri s h n a n A N
,
A s k a ri A D

,
P o p e l k a C G ,

K l e i n e r m a n J F : P u l m o n a r y h yp e r t e n si o n a n d s y s -

t e m i c l u p u s e r y t h e m a t o s us . A r c h I n t e r n M e d 1 4 0 :

1 0 9- l i l , 1 9 8 0 .

K in n e y W W , A n g elill o V A : B r o n c h i o liti s i n s y s
-

t e m i c l u p u s e r y t h e m a t o s u s I C h e st 8 2 : 6 4 6- 6 4 9 , 1 9 8 2 .
T h o m p s o n P J , D h ill o n D P

,
L e di n g h a m ∫, T u r n e r-

W a r w i c k M : S h ri n k i n g l u n g s , d i a p h r a g m a ti c

d y sf u n c ti o n , a n d s y st e mi c l u p u s e r y th e m a t o s u s . A m

R e L, R e spi r D is 1 3 2 : 9 2 6- 9 2 8 , 1 9 8 5 .

H a r ri s o n N K
,
M y e r s A R

,
C o r ri n B

,
S o o s a y G ,

D e w a r A
,
B l a c k C M

,
D u B o主s R M

,
T u r n e r- W a r w i c k

M : S t r u c t u r a l f e a t u r e s o f i n t e r stiti a l l u n g di s e a s e i n

s y st e m i c s c l e r o si s ･ A m R e v R e sp i r D i s 1 4 4 : 7 0 6- 7 1 3 ,
1 9 9 1 .

M o r elli S
,
B a rbi e ri C

,
S g r e c ci a A

,
F e r r a n t e L

,

Pit t o n i V
,
C o n ti F

,
G u a l di G

,
P o l e tti n i E

,
C a rl e si m o

O A
, C a l v i e ri S : R e l a ti o n sh i p b e t w e e n c u t a n e o u s a n d

p u l m o n a r y i n v o l v e m e n t i n s y s t e m i c s c l e r o si s . ∫
R h e u m a t o 1 2 4 : 8 l- 8 5 , 1 9 9 7 .

W e ll s A U
,
H a n s ell D M

,
R u b e n s M B

,
K i n g A D ,

C r a m e r D
,
B l a c k C M

,
d u B o i s R M : F i b r o si n g

a l v e oliti s i n s y s t e m i c s c l e r o si s : i n di c e s o f l u n g f u n c
-

ti o n i n r el a ti o n t o e x t e n t o f di s e a s e o n c o m p u t e d

t o m o g r a p h y ･ A rth riti s R h e u m 4 0 ; 1 2 2 9- 1 2 3 6 , 1 9 9 7 .

T r e ll E
,
Li n d st r o n C : P u l m o n a ry h y p e rt e n si o n i n

s y s t e mi c s cl e r o si s ･ A n n R h e u m D i s 3 0 : 3 9 0- 4 0 0 ,



6 8 E . S u z u K I a n d F . G E J Y O
1

.

3 0 )

3 1)

3 2 )

3 3)

3 4)

3 5)

3 6)

3 7)

3 8)

3 9 )

4 0)

4 1)

4 2 )

4 3)

1 9 7 1 .

c o o l C D
,
K e n n e d y D , V o e l k el N F , T u d e r R M :

P a th -

o g e n e si s a n d e v
o l u ti o n o f pl e x i f o r m l e si o n s i n p u l-

m o n a r y h y p e r t e n si o n a s s o c
i a t e d w it h s c l e r o d e r m a

a n d h u m a n i m m u n o d e fi ci e n c y v i r u s i n f e c ti o n ･ H u m

P a t h o 1 2 8 : 4 3 41 4 4 2 , 1 9 9 7 .

D e n i s P , D u c r o tt e P , P a s q u i s P , L ef r a n c o
i s R : E s o

-

p h a g e al m o tili t y a n d p u l m o n a r y
f u n c ti o n i n p r o g r e s-

si v e s y s t e m i c s cl e r o s
i s ･ R e spi r a ti o n 4 2 : 2 1- 2 4 , 1 9 8 1 ･

T r o s hi n s k y M B , K a n e G C , V a r g a J , C a t e r J R , F i s h

J E , Ji m e n e z S A , C a s t e ll D O : P u l m o n a r y
f u n c ti o n

a n d g a st r o e s o p h a g e al r e fl u x i n s y s
t e m i c s c l e r o si s ･

A n n I n t e r n M e d 1 2 1 : 6- 1 0 , 1 9 9 4 .

D i c k e y B F , M y e r s A R : P u l m o n a
r y di s e a s e i n

p o l y m y o si ti s/ d e r m a t o m y o si ti s ･ S e m i n A rt h
riti s

R h e u m 1 4 : 6 0 7 6
,
1 9 8 4 .

T a z el a a r H D , V i g g i a n o R W ,
R i c k e r s gill ∫, C o lb y

T V : I n t e r s titi a l l u n g di s e a s e i n p ol y m y o siti s a n d

d e r m a t o m y o siti s . Cli ni c a l f e a t u r e s a n d p r o g n o si s a s

c o r r el a t e d w i th h i st ol o gi c fi n di n g s . A m R e v
R e sPi r

D i s 1 4 1 : 7 2 7- 7 3 3 , 1 9 9 0 .

I k e z o e J , J o h k o h T , K o h n o N , T a k e u c hi N , I c h i k a d o

K
,
N a k a m u r a Ⅲ : H i g h

-

r e s o l u ti o n C T 血 di n g s o f

l u n g di s e a s e i n p a ti e
n t s w it h p o ly m y o siti s a n d d e r-

m a t o m y o siti s . I T h o r a c I m a gi n g l l : 2 5 0- 2 5 9 , 1 9 9 6 ･

T a k a d a T , S u z u k i E , N a k a n o M , K a g a m u H , T s u
-

k a d a H
,
H a s e g a w a T , S a t o M , H a r a g u c h

i M
,
E b e T

,

A r a k a w a M : C li n i c a l f e a t u r e s o f p ol y m y o siti s/ d e r-

m a t o m y o si ti s w it h st e r oi d- r e si st a n t i n t e r s titi a l l u n g

di s e a s e . I n t e r n M e d 3 7 : 6 6 9- 6 7 3 , 1 9 9 8 .

M a n c h u l L A
,
Ji m A , P rit c h a r d K I , T e n e n b a u m ∫,

B o y d N F , L e e P , G e r m a n s o n T , C o r d o n D A : T h e

f r e q u e n c y o f m a li g
n a n t n e o p l a s m i n p a ti e n t s w

it h

p o l y m y o siti s- d e r m a t o m y o si ti s ･ A r c h I n t e r n M e d

1 4 5 : 1 8 3 5- 1 8 3 9 , 1 9 8 5 .

si g u rg e i r s s o n B , L i n d el o f B , E d h a g 0 , A ll a n d e r E :

R i s k o f c a n c e r i n p a ti e n t s w i th d e r m a t o m y o s
iti s o r

p o l y m y o siti s . N E n gl I M e d 3 2 6 : 3 6 3- 3 6 7 , 1 9 9 2 ･

D e r d e ri a n S S , T elli s C J , A b b r e c h t P H , W elt o n R C ,

R aj a g o p al K R : P u l m o n a r y I n v o l v e m e n t i n m i x e d

c o n n e c ti v e ti s s u e d i s e a s e . C h e st 8 8 : 4 5- 4 8 , 1 9 8 5 .

V e d a N
,
M i m u r a K

,
M a e d a H

,
S u gi y a m a T , K a d o

T
,
K o b a y a s h i K , F u k u z a k

i H : M i x e d c o n n e c ti v e

ti s s u e d i s e a s e w it h f a t al p u l m o n a r y h y p e r t e n si o n

a n d a r e v i e w o f li t e r a t u r e . V i r c h o w s A r ch 4 0 4 : 3 3 5-

3 4 0
,
1 9 8 4 .

H o s o d a Y
,
S u z u k i Y

,
T a k a n o M

,
T oj o T , H o m m a

M : M i x e d c o n n e c ti v e ti s s u e d i s e a s e w it h p u l m o n a r y

h y p e rt e n si o n : a c li n i c a l a n d p a t
h o l o g i c a l st u d y ･ ∫

R h e u m a t o 1 1 4 : 8 2 61 8 3 0 , 1 9 8 7 .

D e h ei n z eli n D , C a p el o z zi V L , K a ri r all a R A , B a r b a s

Fil h o J V , S a ldi v a P H , d e C a r v a lh o C R : I n t e r s titi a l

l u n g di s e a s e i n p ri m a r y Sj o g r e n
'

s s y n d r o m e ･

C li n i c al - p a t h o l o gi c a l e v a l u a ti o n a n d r e s p o n s e t o

t r e a t m e n t . A m I R e sp i r C rit C u e M e d 1 5 4 : 7 9 41 7 9 9 ,

1 9 9 6 .

Q u i s m o ri o F P J r : P u l m o n a r y i n v o l v e m e n t i n p ri
-

m a r y sj o g r e n
'

s s y n d r o m e . C u r r e n t O p i n i o n P u l m

M ed 2 : 4 2 41 4 2 8 , 1 9 9 6 .

4 4) F r a n q u et T , G i m e n e z A , M o nil り
M
,
D i a z C

･
G eli C :

p ri m a r y Sj o g r e n
'

s s y n d r o m e a n d a s s o ci a t e d l u n g

d i s e a s e : C T fi n d i n g s i n 5 0 p a ti e n t s . A m I R o e n tg e n o1

1 6 9 : 6 5 5- 6 5 8 , 1 9 9 7 .

4 5) C a i n H C , N o bl e P W , M a tt h a y R A : P u l
m o r m y m a n i

-

f e st a ti o n s o f Sj o g r e n
'

s s y n d r o m e . C li n C h e st M e d

1 9 : 6 8 7- 6 9 9 , 1 9 9 8 .

4 6) C o n s t a n t o p o u l o s S H , D r o s o s
A A

,
M a d di s o n P J ,

M o u t s o p o u l o s = M : Ⅹ e
r o t r a c h e a a n d i n t e r stiti a l

l u n g d i s e a s e i n p ri m a r y Sj o g r e n
'

s s y n d r o m e ･ R e sPi r a -

ti o n 4 6 : 3 1 0- 3 1 4 , 1 9 8 4 .

4 7) M a th i e u A , C a u li A , P a l a R , S a tt a L , N u r c
h i s P , L o主

G L
,
G a r a u P

,
S a n n a G

,
P a s si u G

,
C a rt a P : T r a c h e o -

b r o n c h i al m u c o c ili a r y c l e a r a n c e i n p a ti e n t s
w i th

p ri m a r y a n d s e c o n d a r y Sj o g r e n
'

s s y n d r o m e ･ S c a n d I

R h e u m a t o 1 2 4 : 3 0 0- 3 0 4 , 1 9 9 5 .

4 8) F i s h b a c k N , K o s s M : U p d a t e o n l y m p h oi d i n t e r
-

stiti al p n e u m o n iti s ･ C u r r e n t O pi m
'

o n P u l m M e d 2 :

4 2 9- 4 3 3 , 1 9 9 6 .

4 9 ) Z u ff e r e y P , M e y e r O C , G r o s si n M , K a h n M F : P ri
-

m a r y sj o g r e n
'

s s y n d r o m e (S S) a n d m a li g n a n t

l y m p h o m a ･ A r e t r o sp e c ti v e c o h o rt s t u d y o f 5 5

p a ti e n t s w it h S S . S c a n d I R h e u m a t o 1 2 4 : 3 4 2- 3 4 5 ,

1 9 9 5 .

5 0) W o n g B C ,

C h e n g L C :

p r e s e n ti n g

R h e u m at ol

w o n g K L , I p M S , W a n g E P , °h a n K W ,

Sj o g r e n
'

s sy n d r o m e w it h a m yl o id A

a s m u lti pl e p u l m o n a r y n o d u l e s . ∫

21 : 1 6 5- 1 6 7 , 1 9 9 4 .

5 1 ) G r e e n e N B , S o li n g e r A M ,
B a u g h m a n R P : P a ti e n t s

w i th c oll a g e n v a s c u l a r d i s e a s e a n d d y sp n e a : t
h e

v a l u e o f g alli u m s c a n n l n g a n d b r o n c h o a l v e ol a r

l a v a g e i n p r e d i c ti n g r e sp o n s e t o st e r o id t h e r a p y a
n d

cli n i c a l o u t c o m e . C h e st 9 1 : 6 9 8- 7 0 3 , 1 9 8 7 .

5 2) W a ll a e rt B , B a r t F , A e rt s C , O u a i s si A , H a t r o n P Y ,

T o n n el A B
,
V o i si n C : A c ti v a t e d al v e o l a r m a c r o-

p h a g e s i n s u b c li n i c al p u l
m o n a r y i n n a m m a ti o n i n

c o ll a g e n v a s c u l a r di s e a s e s . T h o r a x 4 3 : 2 4- 3 0 , 1 9 8 8 ･

5 3) W ell s A U , H a n s e ll D M , R u b e n s M B , C u lli n a n P ,

Ⅲ a sl a m P L
,
B l a c k C M

,
D u B o主s R M : F ib r o si n g

a l v e o liti s i n s y s t e m i c s cl e r o si s ･ B r o n c
h o a l v e ol a r

l a v a g e 丘n d i n g s i n r el a ti o n t o c
o m p u t e d t o m o g r a p hi c

a p p e a r a n c e .
A m I R e sPi r C rit C u e M e d 1 5 0 : 4 6 2-

4 6 8
,
1 9 9 4 .

5 4) B e h r ∫, V o g el m ei e r C , B ei n e rt T , M e u r e r M , K r o m -

b a c h F
,
K o n ig G , F r u h m a n n G : B r o n c h o al v e o l a r

l a v a g e f o r e v a l u a ti o n a n d m a n a g e m e n t o f s c l e r o d e r
-

m a d i s e a s e o f t h e l u n g . A m I R e spi r C rit C a r e M e d

1 5 4 : 4 0 0- 4 0 6 , 1 9 9 6 .

5 5) K o u r a k a t a H , T a k a d a T , S u z u k i E , E n o m o t o K ,

s ait o I
,
T a g u c h i Y , T s u k a d a Ⅲ , N a k a n o M , A r a

-

k a w a M : F l o w c yt o m e t ri c a n al y si s o f b r o n c h o-

al v e o l a r l a v a g e fl u i d c e ll s i n p o l y m y o si ti s/ d e r-

m a t o m y o siti s w it h i n t e r s titi a l p n e u m o
n i a ･ R e sP i r

-

o l o g y 4 : 2 2 3- 2 2 8 , 1 9 9 9 .

5 6) E ri k s s o n B M , D a h l H , W a n g F Z , E I v i n K , H ill e rd a l

G
,
L u n d h o l m M

,
L i n d e A

,
0 1 d i n g

- S t e n k v i st E : D i a g
-

n o si s o f p u l m o n a r y i n f e c ti o n s i n i m m u n o c o m p
r o m i s -

e d p a ti e n t s b y 丘b e r
-

o p ti c b r o n c h o s c o p y w i th b r o n
-

c h o al v e o l a r l a v a g e a n d s e r o l o g y . S c a n I I n f e ct D i s



2 8 : 4 7 9- 4 8 5 . 1 9 9 6 .

5 7) P r o b st M
,
R i e s H

,
S c h m id t - W i e l a n d T

,
S e r r A :

D et e c ti o n o f P n e u m o cy sti s c a ri n ii D N A in p a ti e n t s

w it h c h r o n i c l u n g d i s e a s e s . E u r I C li n M i c 710 bi o I
I n jTe ct D i s 1 9 : 6 4 4- 6 4 5 , 2 0 0 0 .

5 8) T o m i o k a H , K in g T E J r : G o l d-i n d u c e d p u l m o n a r y
d i s e a s e : c l i n i c a l f e a t u r e s

,
o u t c o m e

,
a n d

d i ff e r e n ti a ti o n f r o m r h e u m a t o i d l u n g d i s e a s e . A m I
R e spi r C rit C u e M e d 1 5 5 : 1 0 1 1- 1 0 2 0 , 1 9 9 7 .

5 9) H ill H F H : P e n i cill a m i n e i n r h e u m a t o id a r th riti s _

a d v e r s e e ff e c t s ･ S c a n d I R h e u m a t o1 2 8 : 9 4- 9 8 , 1 9 7 9 .

6 0 ) C a m u s P
,
D e g a t R , J u st r a b e E

, J e a n n i n L : D -

p e n i cill a mi n e -i n d u c e d s e v e r e p n e u m o n iti s . C h e st 8 1 :
3 7 6- 3 7 8 , 1 9 8 2 .

6 1) S e a rl e s G
,
M c K e n d r y R J R : M e t h o t r e x a t e

C o ll a g e n L u n g D i s e a s e 6 9

p n e u m o n iti s i n r h e u m a t o id a rt h riti s : p o t e n ti a l ri s k

f a c t o r ･ F o u r c a s e r e p o rt s a n d a r e v i e w o f t h e li t e r a -

t u r e ･ I R h e u m a t o 1 1 4 : 1 1 6 4- 1 1 7 1 , 1 9 8 7 .

6 2) B o l s t e r M B
,
Sil v e r R M : A s s e s s m e n t a n d m a n a g e -

m e n t o f s c l e r o d e r m a l u n g di s e a s e . C u r r e n t C * i n i o n
R h e u m a t o 1 l l : 5 0 8- 5 1 3 , 1 9 9 9 ,

6 3) K li n g s E S , H ill N S , I e o n g M H , Si m m s R W ,
K o r n

J H , F a r b e r H W : S y s t e m i c s c l e r o si s - a s s o ci a t e d p ul-
m o n a r y h y p e rt e n si o n : sh o r t

-

a n d l o n g-t e r m e ff e c t o f
e p o p r o st e n o l ( p r o s t a c y cli n ) . A rth riti s R h e u m 4 2 :
2 6 3 8- 2 6 4 5 , 1 9 9 9 .

6 4) O d d i s C V : C u r r e n t a p p r o a c h t o t r e a t m e n t o f

p ol y m y o siti s a n d d e r m a t o m y o siti s ･ C u r r e n t Op i n i o n

R h e u m a t o 1 1 2 : 4 9 21 4 9 7 , 2 0 0 0 .


