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肺動脈欠損症のＣＴにおける肺野線状陰影
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造影，症例２では肺動脈造影と右室造影の

ＤＳＡ画Ⅷ像）を評価した．

症例

〔症例１〕６歳女児

主訴：胸部異常陰影

既往歴，家族歴：特記すべきことはない．

現病歴：６歳特健康診断で胸部異常陰影を脂ＩＷｉ

されたが放置,１ヵ月後流行性耳下腺炎Wll患時，

他院にて胸部異常陰影を再び指摘され､I1院小児

科を紹介され精査入院した．

入院時現症：発育発達正常，聴診上右肺野呼吸

音減弱，心音正常，心雑音なし，肺機能,１２常．

胸部単純写真では患側肺で容埜の減少と縦隔

の患側への偏位が認められる．肺門部肺動脈は

細い．肺野末梢には細い肺動脈の陰影が認めら

れるとともに線状影が認められる(図１）．肺動

脈造影では右肺動脈は根部より認められず，右

肺動脈欠損と確定診断された(図２)．気管支動

脈造影では拡張した気管支動脈に連続して細か

な血管影が見られ(図３ａ)，やや遅い相では末

梢の肺釛脈が描出される．肋間動脈も拡張して

おりlllil膜(１１１１にも細かな血管影が認められる(図

３ｂ)．下葉レベルの高さの胸部CTではびまん

性に細かな網状線状影が認められるとともに，

l11i1Il鮒'1には胸膜に連続する多数のやや太い線状

はじめに

一''111肺動脈欠損症（Unilateralal)sGI1coo「

しhopu1monarvartcry）は比較的まれな先天

性疾患で，心奇形を伴わないものは肺高1,圧や

心不全を伴わず年長児や成人になってはじめて

胸部Ｘ線写真上で－側肺門陰影の狭小化として

発見されることが多い]:．－Illlllilj勅脈欠IHj症は

肺動脈造影によって確定診断される．一万C'１，

は従来欠損している肺動脈根部の評Iilliにlllいら

れており，肺野条件で認められる末|:iljの陰影に

lXIしては注'二'されていない．今|M|我々は２例の

肺動脈欠損症を経験し，そのＣＴ上のIlili野条件

画像に注目した．これに胸部単純写真，llu管造

影をまじえ検討し，文献的考察を加えてここに

報告する．

方法

ＣＴは肺動脈根部の精査目的で撮影されたｉｌ１ｉ

像の肺野条件の画像を評価した．・使用した装憧

はGIB社製,9800およびPROSEEDである．搬

像は吸気時に10Ⅲmslico，１０１１ⅢlthickllGssで施

行した．肺野条件はＷＩＮＤＯＷ1500,ＭＷ！']l』

500とし，症例２ではedgeonhancGを用いて

画`像処理を加えた.それに加えて'ＩＩＩ部単純写真，

血管造影（症例１では肺動脈造影と気管支動脈

瞳毒言三菫三 影が認められる(図４ａ，ｂ）

図１．症例１の胸部単純写真
正面像

右肺では肺門部は小さくI1ilj

門部肺動脈は細い肺野末梢
には細い肺動脈の陰影が認め
られるとともに線状影が認め
られる．Ｉ

■
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右肺動脈は根部より認められない
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図４．症例１の胸部ＣＴ

びまん性に細かな網状線状影が認

められるとともに胸膜側には胸膜に

連続する多数のやや太い線状影(→）
が認められる．

台

戸
●
》

〔症例２〕１９歳男性

主訴：頭痛，下痢，易疲労感

既往歴：６歳時健康診断時，胸部異常陰影を指

摘された.10歳時虫垂炎時，－側肺動脈欠損症

と他院で診断された．

家族歴：特記すべきことはない．

現病歴：幼少時より頭痛，下痢，易疲労感を認

めていたが，約１年前より悪化したため当院神

経内科を受診，胸部異常陰影を認めたため精査

目的のため当院外科に入院した．

入院時現症：発育発達正常，聴診上右肺野呼吸

音減弱，心音正常，心雑音なし，肺機能正常．

胸部単純写真では症例１と同様に患側肺で容

積の減少を認め，右肺門部肺動脈は細い胸膜

側に線状影が認められ，末梢を中心に網状線状

影が認められる(図５)．肺動脈造影では右肺動

脈は根部より認められず，右肺動脈欠損と確定

診側Tされた(図６)．右室造影の遅い相では患側

肺で細かな血管影が認められる．下葉レベルの

高さの胸部CTではびまん性に細かな網状線状

影が認められ，また胸膜側に連続するやや太い

線状影が認められる(図７)．

考察

1868年にFanzelによりはじめて報告された2’

一側肺動脈欠損症は比較的まれな疾患である．

右肺動脈欠損は合併奇形を伴わないことが多い

が，動脈管開存の合併が見られることもある．

６
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図６．症例２の肺動脈造影

右肺動脈は根部より認められない

図５．症例２の胸部単純写真正面像

症例１と同様に右肺では肺１１１は小さく肺門部
肺動脈は細い肺野末梢では線状影が認められ
ろ＿

、 図７．症例２胸部ＣＴ

びまん性に細かな網状線状影が認め

られるとともに胸膜側には胸膜に連続
する線状影（→）が認められる．

一方左肺動脈欠損では心奇形を伴うことが多く

特にFallol凹徴症の合併が見られることが多

い．他に心房中隔欠損，心室に|］'１１W欠損等も合併

することがあるＭ・症状は無臓状のものから，

呼吸困難，咳嗽，［111燐，繰り返す''''１炎，ル|了高血

圧症を呈するものまでさまざまである`'・予後

は肺高巾序症，喀1mの程度によるが，I1rI丁高血圧

症は合併心奇形があるとき高度に合併し死亡率

も高くなるI)．また発見時すでに肺高血圧症を

呈している例は学童I11Iilまでに発見されているこ

とが多く，予後はきわめて不良とされる鋤．

－側肺動脈欠損症の発生原因として，第Ⅵ鯛

弓動脈の発生異常が考えられている．一方肺血

管床は第VIlIIMl1-j動脈とは別に形成されるため末

梢の肺動脈は正常に形成される．この末梢の肺

動脈は体循環系よりの血流，すなわち気管支動

脈，肋間動脈，内lllil勅脈等より血流を受けると

考えられている３．W)．

７
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我々が経験した２症例は無症状で発見され，

欠恨している肺動脈は右側であり合併心奇形は

認められなかった．気管支動脈造影では，》|ﾐ梢

のI1ili劫脈への11Ｍ血行路が認められた．（1Tで

は縦隔条件で－１１１１１の肺動脈欠損とⅢ|i野条件で２

例ともに我々が注目した胸膜Ｉ１Ｉの線状影と末梢

を【''心とした網状線状影が認められた．また

C『1,が施行されＩＩＩＴ野条件画像が報告されている

９歳女児，３２歳男性の右肺吻脈欠損の報告例で

も胸膜''11の線状影が認められている(表２)し2．

この胸膜に接する線状影。淡い網状線状影は

一般的に[nterlobularscl)tumの肥厚と考えら

れ，さらにその原因として淳lMiおよび側副血行

路の小1m管が考えられる．

状々の症例では気管支動脈造形上で気管支動

脈肋間動脈から肺動脈系への(''１副1m行路が見

られﾌﾟこ．表２の報告１では血欄;造影ではll1lll刑1m

行路の血管を直接同定できていないが，ⅢliIIIl流

シンチグラムで肺動脈の欠損している右I1iliは左

肺よりも遅れて集積しており体循環系からの側

訓Ⅲ1行が示唆されていた(!．また表２の報告２

では血管造影上で右気管支動脈，右liai隔膜下動

脈よりIlili動脈系への側副１ｍ(i;が認められてい

た.!'、末l11jのllTli動脈は体循蝿系からの血流を受

けているものと考えられる

Intorl〔)I1ularsoptumの肥厚が浮腫によると

､仮説するとその原因は高ﾊｾﾞの体循環llll流を受

けたiIiilili蝋系の|:Eが高くなるため浮腫が/'２じる

と考えられる．しかしPoolらの報告､１，では，１）

体術蝋系のより高い圧を受ける患側の方に肺高

血圧症の病理所見が見られず，画像所見が見ら

れない他111にI1lli,薊血圧症のⅢjj理所見が見られて

いる２）合併心奇形のない一ＩＩ１ｌｌﾙ'１動脈欠損症

において，肺動脈の全血流をうける健(M1の肺の

53％においてllili高血圧症の病理である肺内小血

ｒｉ:のL|:ﾘ1期EILjrが認められている．一方肺動脈が

欠損している患I1llにI市内小血管の１１１膜肥厚は認

められていない．またネズミ醜，イヌ戯による

突験ではl1iIj勤脈の結紮後,4～６ヵ月後には拡張

した気管支動脈と末梢のllTlj動脈との間に

pre-capillaryanastomosisが生じて3'側副血

行路が形成されている．これらの報告を併せて

考えるならば，患Ｉｌ１ｌ肺の末ＩＩ１ｉ循環系は体循環系

の,{)ｉ１Ｊ２を直接受けずpre-c2ll〕ill【lryanastomo-

：iHが存在するため末梢の肺動脈圧は_上昇しな

いと,貯えられる．したがってIlilillilli脈圧も上昇せ

ず浮ll1liは生じない．この知見からはII1Lorlobu-

larHcpLumの肥厚の原因が浮腫とは考えにく

い．

そこで我々は次のようにllIlIiill血行路の小血管

が1,1〔)rlobularseptumの肥厚の原因と推測す

る体循環系からⅢ6循環系への側副血行路の小

Ⅲrrl:はInLerlol)ula1･ｓｅ,〕Lu,,,内を走行するので

[l1terl〔)bularsoptumそのものが肥厚して．線

状網状に見えると考えられる．Sherrickらの

報告`では，胸部単純Ｘ線写真正面像における

患llIllilili11より末梢に([|}展するfinelacynet-

work状の陰影は拡張した気管支動脈であると

示唆されているしたがってこれらの陰影を

()'｢で見ている１１J能性がi巧いと考えられる．ま

た１Ｍ艇が癒着してこの部分で側副血行路が発達

することもあるので;'，ＣＴ上の胸膜側の線状

影はこの('1'|副１，行路の小Ⅲl管を見ていると推測

される．ただし我々の症例では手術がなされず

表１．先天性一側肺動脈欠損症一症例一
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Interlobularsol)iumの肥厚を病理組織学的に

証明できていない．

我々の症例には認められなかった症状である

が、報告２のようにⅡ削uがililT動脈ｸ<Itii症の主症

状のこともある．ｌ〕()Clらの報告'では10％以下

であるが喀血が症状として認められている．

その原因として末|:i1iのⅢ'7動脈圧の｣ﾆ昇，増生し

たlllll副血行路のlill濟の破綻があげられるが，気

管支鏡;検査でその原Ik1[Ⅲ管を指燗できないこと

もある21.ｃ'1､上の線状網状陰影がI1I副ml行路

の末梢血流変化を示しており．この陰影の変化

をＣＴによって捕えられるならばCTで喀血を予

知できる可能性があると考えられる．

以上２例の－lI1lIllilj勤脈欠損症のｃｒ１､肺野線状

陰影について報告した．
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