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肺分画症に伴った先天性食道気管支痩の 1例
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はじめに

成人の先天性食道気管支慶は比較的まれな疾患であ

り,本 邦ではこれまでに約85例の報告1)をみる。一方,

肺分画症は 「正常気管支肺胞系から隔離された臓器様

の肺組織」と定義 される2)先天性疾患である。最近,わ

れわれは肺分画症に先天性食道気管支痩を併存 した,

極めてまれと思われる31-5)症
例を経験 したので若子の

文献的考察を加えて報告する.

症  例

症frl i 70歳,男 性.

主訴 !吐血.

家族歴 :特記すべきことなし.

既往歴および現病歴 :幼少時より感冒にかか りやす

く,ま た食物をよく嘔吐した。20歳ごろより肺炎のた

め入退院をくり返 した。58歳時,血 痰が著しく某医で

喉頭癌を疑われた。66歳時,膿 胸のため当科に入院し

胸腔 ドレナージ,抗 生剤投与にて治癒 した.そ の後も

時々,熱 発をくり返 し,抗 生剤の投与を受けていたが,

昭和61年 1月 25日,朝 食後に咳嗽 とともに洗面器約 1

杯程度の吐血を認めたため当科に緊急入院となった。

入院時現症 :体格中等度,眼 険結膜貧血あり右下肺

野にラ音を聴取 した。血圧90/60mmHg,脈 拍102/分,

整.

入院時検査所見 t WBC 16,000/mm3,RBC 278×

104mm3,Hb 9.lg/dl,Ht26 3%,Pit 28 4× 104/mm3,
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図 1 胸 部 X線 写真.右下肺野に中″b陰影に接して浸

潤性陰影を認める。

ガ

CRP3+.血 液ガス,生 化学的検査に異常はなかった。

胸部 X線 所見 :右下肺野,中″ふ陰影に接 して限局性

の浸潤陰影を認めた (図 1).

食道造影検査 :胸部下部食道右側に憩室があ り,そ

こから嚢状に拡張 した B7末梢をと思われる気管支腔

との間に交通が認められた (図2).

食道内視鏡検査 :門歯 より35cmに 約1/4周を占め

る憩室があり,そ の底部に慶管を認めた.痩 管入田部

には mucosal bridge様構造物をみるのみで悪性所見

はなく,奥 より血性痰の排出がみれた (図3).

気管支鏡検査および気管支造影検査 i B7入田部に

軽度発赤を認めるのみで,痩 管の存在や出血は確認で
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図 2 食 道造影検査.胸 部下部食道の憩室から痩管を

通して右下肺野の気管支睦が造影された。

図3 食 道内視鏡検査.門歯より35cmに憩室を認め,

その底部に慶管の入日部がみられる。

きなかった。気管支造影でもB?は造影されたが,食 道

造影でみられた嚢状に拡張した気管支腔様陰影や慶管

は検出されなかった。

Computed tomography(以下 CT)検 査 :胸部 CT

検査では右下美 S7領域に限局 して多発する嚢胞性病

変が描出され,壁 は造影剤の注入で濃染した。痩管や

異常血管の同定はできなかった (図4).

以上の所見より,食 道憩室を伴 う先天性食道気管支
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図 4 胸 部 CT検 査.右肺下葉,S7領域に多発する裏胞

性病変が描出された。

図 5 術 中写真およびシェーマ.濠 管は比較的容易に

露出された,

痩 と術前診断して昭和61年2月 13日手術を施行した。

手術所見 i右第 7肋骨床で開胸した。右肺全体に壁

側胸膜 との線維性癒着が強かったが下葉全体 と上中美

の一部を剣離すると病変部は比較的容易に露出され下

葉 S7と思われる硬化 した肺組織 と食道 との間に慶管

を認めた。痩管を切離,食 道側は 2層結節縫合にて閉

鎖,右 下葉切除を合わせ行った(図5).術 後経過は良

好であった。

切除標本病理学的所見 i S7全体が線維性に硬化萎縮

し内部には不整な裏胞性の空洞を有 していた。その空

洞は食道からの慶管 と交通 していたが本来の気管支系

との交通は明らかでなかった(図6).組 織学的には慶

管の内腔は重層扁平上皮からなり,肺 内の空洞内陸を
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図 6 切 除標本シェ

肺への入田部)

9

1 0 a

C

図 7 慶 管部の病理組織所見 ・内陸面は重層する扁平
上皮からなり,順 次,肺 内の円柱上皮へ移行してい

た。(HE染 色,×10)

被 う円柱上皮へ連続的に移行している (図7)。 また,

s7の胸膜近傍を中心に,明 らかに大循環系からと思わ

れる太い異常な動脈が多数認められる(図8).硬 結部

肺組織は小円形細胞浸潤を伴い気管支肺炎の所見を呈

した。

以上より,右 下葉 S7の肺葉内肺分画症に伴った先天

性食道気管支濠 と診断された。

肺分画症に伴った先天性食道気管支痩の 1例       日 消外会誌 22巻  8号

―マ (矢印 1食道気管支痩の分画 図8 切 除肺胸膜近傍の病理組織所見.胸 膜近傍には

弾性線維を有し,大 循環系と判断される大い異常動
脈が多数みられる。(EVG染 色,×8)

考  察

Braimbridgeωらは1965年に先天性食道気管支慶23

例を集計して,I.食 道憩室の先端 と気管支 との間の炎

症性凄管を認めるもの,II.食 道 と気管支を直接つな

ぐ単純な慶管を認めるもの,III.食道 と気管支 との痩

管の途中に肺葉内嚢胞を認めるもの,IV.食 道からの

痩管が分画肺につながるもの,の 4型 に分類 している。

自験例は,① 幼少児よりの食物摂取後の嘔吐,咳 嗽発

作の既往歴,②痩管の露出が比較的容易であったこと,

③痩管内腔の重層扁平上皮から気管支円柱上皮への連

続的移行がみられること,な どから唐沢らのが提唱し

た先天性食道気管支慶の基準をほぼ満たしていると考

えられる。一方,正 常気管支肺胞系と交通のない肺組

織へ大循環系より異常動脈の流入がみられることから

肺分画症と診断された。 このように自験例では先天性

食道気管支慶と肺分画症が合併していることから,前

述のBraimbridge IV型 に該当すると思われる.

Braimbridge IV型はまれであり本邦では高根らめ,正

岡ら。,半 田らいの報告をみるにすぎず,自 験例を含め

ると肺葉内肺分画症,肺 葉外肺分画症を合併したもの

がそれぞれ3例ずつとなる,
一方Gerleらゆは消化管と交通を有する肺分画症症

4/113例(食道と交通するもの10例, 胃と交通するもの

3 frll)を集計し,肺 葉内肺分画症,肺 案外肺分画症,

消化管と交通を有する肺分画症の3者はいずれも前腸

発生異常に関係して前腸から肺原基が分離する際,

すでに副肺原基が肺原基の尾側に発生していること

に原因するという説 (第3原基説)を たてcongenital

bronchopulinonary‐foregut malformation (以下
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CBPFMと 略す)な る疾患概念を提唱している。 さ ら

に Kennethら りは消化管 と交通を有する肺分画症症例

29例 (下部食道または胃噴門部 と交通するもの24例,

胃底部 と交通するもの 3例 ,中 部食道,上 部食道 と変

通するものそれぞれ 1例 )を集計した上で CBPFMの

スペク トラムを肺案内肺分画症,肺 案外肺分画症, 胃

食道 と交通 (管腔を有するものから退縮 していないも

のまで含む)を 有する肺分画症,食 道または気管支の

重複嚢胞を有する肺分画症にまで広げて整理 してい

る.

これに対して肺分画症症例の大多数は臨床的に消化

管 との交通を認めないという矛盾を指摘 しうる。 し か

し Iwaiら1のは肺葉内肺分画症13例を病理学的に検討

した結果, 2例 を食道 との間に不完全な慶管や線維性

索状物を確認したと報告 している。Halaszら
11)も左肺

下葉の分画肺 と食道 との間に線維性索状物を認めた新

生児剖検例のほか,消 化管 との交通が退縮途上にある

と解釈される肺分画症症例を 3例報告している.分 画

肺に伴 う消化管 との交通の多 くは発生過程における血

行支配の途絶などのために胎生期に退縮 ・消滅するも

のと推察される。

CBPFMの 臨床症状 としては幼少児から慢性に経

過する咳嗽, くり返す肺炎,水 分 ・食物摂取に関係 し

た咳嗽,嘔吐などがある。要はこの疾患の可能性も疑っ

て詳細に問診することが診断契機 となる。食道造影,

食道内視鏡で痩管を確認 したらCTス キャン,大 動脈

造影を施行して異常血管,分 画肺の合併の有無を確認

しておきたい。自験例では肺病変を食道気管支痩によ

る2次 的な気管支拡張症を術前診断したが,CT所 見

から分画肺の合併も疑って大動脈造影をすべきであっ

たと反省させられる。異常血管の同定は治療計画を立

てるうえでも有意義であり術中出血量の軽減につなが

ると思われる。

CBPFMは くり返す分画肺の炎症の結果,胸 膜,血

管が破綻 し重篤な合併症を引きおこすため,外 科的治

療の対象となる。痩管切除のみでは治療の目的は達 し

難 く,分 画肺切除のほか肺葉切除あるいは肺摘除を要

することもある。Wet caseが多いので,術 前から絶飲

絶食 とし高力Pリ ー輸液による栄養管理 と抗生剤の投

与を行い,局 所の炎症の消退をはかってから手術を行

うことが術後合併症の予防,切 除範囲の縮小の意味か

らも有用である。他の重篤な奇形を合併しない症421で
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の予後は良好であるい。

おわ りに

大量吐血を来 した,70歳 男性の肺分画症に伴 った先

天性食道気管支慶の 1例 を経験 したので者子の文献的

考察を加 えて報告 した。

稿を終えるにあたり,本 症例の病理学的所見について御

指導賜 りました富山医科薬科大学第 1病理北川正信教授に

深謝いたします。本論文の要旨は第33回日本消化器外科学

会総会において発表した。
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