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1 . は じ め に  

好 酸 球 性 肺 炎 ( E P ) は 肺 実 質 や 間 質 へ の 好 酸 球

浸 潤 を 特 徴 と す る 疾 患 の 総 称 で あ る ． E  P は 発

症 原 因 の 有 無 に よ り 一 次 性 と 二 次 性 に 分 類 さ

れ る ( 1 - 3 ) ． 原 因 が 明 ら か な も の と し て ， 薬 剤

性 肺 障 害 や ア レ ル ギ ー 気 管 支 肺 ア ス ペ ル ギ ル

ス 症 な ど は 後 者 に 当 た る ． 一 方 で 原 因 不 明 な

好 酸 球 性 肺 疾 患 は ， 好 酸 球 性 多 発 血 管 炎 性 肉

芽 腫 症 ( E G P A ) や h y p e r - e o s i n o p h i l i c  s y n d r o m e

な ど 全 身 性 疾 患 に 続 発 す る も の と ， 肺 局 所 に

限 局 す る も の に 分 類 す る こ と が で き る ． 本 項

で 解 説 す る 急 性 好 酸 球 性 肺 炎 ( A E P ) と 慢 性 好

酸 球 性 肺 炎 ( C E P ) は ， 原 因 不 明 か つ 肺 局 所 に 限

局 す る E P の 中 で ， 主 要 な 位 置 を し め る 疾 患 で

あ る ．   

 A E P と C E P は 共 に 肺 へ の 著 明 な 好 酸 球 浸 潤

が 特 徴 で ， ス テ ロ イ ド へ の 治 療 反 応 が 良 好 で

あ る ． 一 方 で A E P と C E P で は ， 病 因 や 発 症 様

式 ， 臨 床 経 過 の 特 徴 は 大 き く 異 な る ． 本 総 説

で は A E P と C E P に 焦 点 を あ て 、 両 疾 患 の 類 似
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性 と 相 違 に つ い て 概 説 す る ．  

 

2 .  急 性 好 酸 球 性 肺 炎  

2 . 1 疫 学 と 病 因  

急 性 好 酸 球 性 肺 炎 は 1 9 8 9 年 に A l l e n ら ( 4 ) に よ

っ て ， 急 性 経 過 で 発 熱 ， 重 篤 な 呼 吸 不 全 を 呈

す る 原 因 不 明 の 肺 炎 と し て 報 告 さ れ た ( 4 ) ． し

か し ， 現 在 で は 喫 煙 と の 関 連 が 示 唆 さ れ て い

る ．そ の た め ，A E P 患 者 の 多 く は 2 0 歳 前 後 で ，

男 性 が 6 0 % ~ 1 0 0 % と 圧 倒 的 に 多 い の が 特 徴 で

あ る ． A E P 患 者 の 中 で ア レ ル ギ ー 素 因 の あ る

患 者 の 頻 度 は 1 0 % 程 度 と 多 く な い ． A E P 診 断

に お い て 重 要 な こ と は ， 問 診 で 喫 煙 習 慣 と の

関 連 を 聞 き 出 す こ と で あ る ． 喫 煙 開 始 だ け で

な く 喫 煙 再 開 や 喫 煙 量 の 増 加 ・ 受 動 喫 煙 も A E P

発 症 の 契 機 に な り う る の で 注 意 が 必 要 で あ る

( 5 ) ． ま た 近 年 で は 従 来 か ら の 紙 タ バ コ だ け で

な く ， 電 子 タ バ コ や 加 熱 式 タ バ コ と の 関 連 も

報 告 さ れ て い る ( 6 ) ．喫 煙 以 外 に も ，粉 塵 吸 入 ，

花 火 煙 ， 防 水 ス プ レ ー ， 家 庭 環 境 の 吸 入 物 質
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が 原 因 と な っ た 例 も 報 告 さ れ て い る  ( 7 )  ( 8 ) ． 

A E P の B A L や 末 梢 血 で は I L - 5 や I L - 3 3 な

ど の サ イ ト カ イ ン が 上 昇 し て い る ( 9 - 1 1 ) ． 特 に

I L - 3 3 は 強 力 に 2 型 自 然 リ ン パ 球 ( I L C 2 ) を 活 性

化 し ， 大 量 の I L - 5 や I L - 1 3 分 泌 を 介 し て 強 力

に 好 酸 球 炎 症 を 誘 導 す る ． そ の た め の A E P 病

態 で は ， 吸 入 物 質 に よ る 肺 胞 ・ 気 道 障 害 に よ

り I L - 3 3 ， I L - 2 5 ， T S L P な ど の 上 皮 関 連 サ イ ト

カ イ ン が 放 出 さ れ ， I L C 2 や T h 2 細 胞 な ど の 免

疫 細 胞 活 性 化 を 介 し て ， 好 酸 球 が 誘 導 さ れ て

い る と 考 え ら れ て い る ( 1 2 ) ．  

 

2 . 2 臨 床 症 状  

 発 熱 ・ 咳 嗽 に 加 え て ， A E P 患 者 の 多 く は 呼

吸 不 全 を 呈 す る こ と が 多 い ． 多 く は S p O 2 < 9 0 %

の 中 等 症 以 上 の 呼 吸 不 全 を 呈 し ， 時 に 人 工 呼

吸 管 理 を 要 す 症 例 も あ る ． そ の 他 の 症 状 と し

て ， 胸 痛 も 3 0 % - 5 0 % 程 度 で 見 ら れ る が ， 喀 痰

は 比 較 的 稀 で あ る ．  
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2 . 3 検 査 所 見  

画 像 所 見 ： A E P 診 断 の 端 緒 に な る の は ， 問 診

と と も に 画 像 所 見 が 重 要 で あ る ． 胸 部 レ ン ト

ゲ ン で は 両 側 の び ま ん 性 す り ガ ラ ス 影 ・ 浸 潤

影 に 加 え て ， K e r l e y  B  l i n e が 見 ら れ る 症 例 が

多 い ． 胸 部 C T で も ， 両 側 の す り ガ ラ ス 影 と と

も に 小 葉 間 隔 壁 肥 厚 が 7 0 - 9 0 % で 認 め ら れ ， 特

徴 的 で あ る ( 図 1 )  ( 1 3 ,  1 4 ) ． ま た 胸 水 （ > 9 0 % ）

や 小 葉 中 心 性 の 班 状 影 ・ 結 節 影 ( 3 0 - 5 0 % ) も 比 較

的 よ く 見 ら れ る 所 見 で あ る ． 一 方 で c r a z y  

p a v i n g  p a t t e r n は 3 割 程 度 と さ れ て い る ( 1 3 ) ．  

血 液 検 査 ： 入 院 時 よ り 好 酸 球 上 昇 が 見 ら れ る

症 例 は 3 0 % 程 度 で ， 末 梢 血 好 酸 球 は 正 常 範 囲

内 で あ る こ と が 多 い ． 末 梢 血 好 酸 球 は ， 数 日

か ら １ 週 間 程 度 遅 れ て 上 昇 し て く る ．  

気 管 支 肺 胞 洗 浄 ( B A L ) ： 通 常 好 酸 球 分 画 は 4 0 %

以 上 ま で 上 昇 し て い る ． リ ン パ 球 分 画 の 増 加

も 見 ら れ C D 4 / 8 比 は 1 . 0 以 上 で あ る こ と が 多

い ．ま た 前 述 の よ う に I L - 5 や I  L − ３ ３ 、 G  M - C  

S  F な ど サ イ ト カ イ ン の 増 加 を 認 め る ．  
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病 理 所 見 ： A E P の 肺 組 織 で は ， 肺 胞 腔 や 間 質

に 著 明 な 好 酸 球 浸 潤 が 見 ら れ る ． 間 質 の 浮 腫

や フ ィ ブ リ ン 沈 着 ， I I 型 上 皮 細 胞 の 剥 奪 な ど

も よ く 見 ら れ る ( 1 - 3 ,  1 2 ) ． 重 症 例 で D A D 所 見

を 呈 し た 報 告 も あ る が ( 1 5 ) ，一 般 的 に は 特 発 性

肺 線 維 症 に 見 ら れ る よ う な 組 織 改 変 は 伴 わ な

い ．  

 

2 . 3 診 断 と 治 療  

診 断 ： 発 熱 や 咳 嗽 ・ 急 性 呼 吸 不 全 に 加 え て ，

A E P に 特 徴 的 な 病 歴 や 画 像 所 見 お よ び 検 査 所

見 を 認 め た 場 合 ， 本 症 を 疑 い 他 疾 患 を 鑑 別 し

て 確 定 診 断 を 行 う ． A E P に は 定 ま っ た 診 断 基

準 は な い が 、 通 常 は P h i l i t ら に 準 じ た 下 記 の

基 準 が 用 い ら れ る （ 表 1 ） ( 1 - 3 ,  1 6 ) ． 1 ) 急 性 発

症 の 発 熱 ， 2 ) 低 酸 素 血 症 ， 3 ) び ま ん 性 陰 影 :  両

側 性 が 多 い ， 4 ) B A L 好 酸 球 分 画 > 2 5 % あ る い は

肺 組 織 へ の 著 明 な 好 酸 球 浸 潤 ，5 ) 薬 剤 や 寄 生 虫

疾 患 な ど 既 知 の 疾 患 の 除 外 ．   

治 療 ： 軽 症 例 で は 自 然 寛 解 す る こ と も 稀 で は
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な い が ( 5 ) ， A E P は ス テ ロ イ ド 治 療 に 非 常 に 良

く 反 応 す る ． ス テ ロ イ ド の 初 期 容 量 は プ レ ド

ニ ゾ ロ ン 0 . 5 ~ 1 . 0 m g / k g / 日 で 開 始 し ， 重 症 呼 吸

不 全 を 呈 す 症 例 に つ い て は 高 容 量 ス テ ロ イ ド

治 療 を 用 い る こ と も あ る ． A E P の ス テ ロ イ ド

治 療 期 間 に つ い て 前 向 き に 検 討 し た 報 告 は な

い が ， R h e e ら は 1 2 7 例 の A E P の ス テ ロ イ ド 治

療 期 間 を 後 ろ 向 き に 検 討 し ， ２ 週 治 療 と ４ 週

治 療 を 比 較 し て 症 状 や 画 像 所 見 の 改 善 の 程 度

に 大 き な 違 い は な か っ た と 報 告 し て い る ( 1 7 ) ．

こ の こ と か ら A E P の ス テ ロ イ ド は ２ 週 間 程 度

の 比 較 的 短 期 間 で も 十 分 で あ る 可 能 性 が 示 唆

さ れ る ． 一 般 に ， A E P の 予 後 は 良 好 で 再 発 は

な い と さ れ て い る ．  

 

3 .  慢 性 好 酸 球 性 肺 炎 ( C E P )  

3 . 1 疫 学 と 病 因  

C E P は 1 9 6 9 年 に C a r r i n g t o n ら ( 1 8 ) に よ っ て 初

め て 報 告 さ れ た ． 原 因 不 明 で ， 亜 急 性 に 発 症

し て 肺 局 所 に 著 明 な 好 酸 球 浸 潤 を 認 め る ． び
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ま ん 性 肺 疾 患 ( I L D ) の 中 で の C E P の 頻 度 は ， ヨ

ー ロ ッ パ と ア メ リ カ の I L D  r e g i s t r y で は 各

0 - 2 . 7 % と 0 . 5 - 1 . 2 % と 報 告 さ れ て い る ． ア イ ス

ラ ン ド の 小 規 模 疫 学 研 究 で は 対 1 0 万 人 あ た り

0 . 2 3 例 で あ っ た ．  

 C E P と A E P の 臨 床 背 景 の 違 い を 記 す （ 表 2 ）

( 1 - 3 ,  1 9 ) ．C E P は 子 供 か ら 老 人 ま で 男 女 を 問 わ

ず 全 て の 年 齢 層 で も 発 症 し う る が ， 3 0 代 ~ 5 0

代 の 中 年 女 性 が 多 く 男 女 比 は 約 1 : 2 で あ る ．

C E P で は ， 5 0 % 前 後 の 割 合 で 気 管 支 喘 息 や ア レ

ル ギ ー 性 鼻 炎 な ど の ア レ ル ギ ー 疾 患 の 既 往 を

有 し て い る ． こ れ ら ア レ ル ギ ー 疾 患 は C E P 発

症 後 に も 生 じ う る ． ま た C E P 患 者 の 喫 煙 率 は

概 ね 1 0 % 以 下 で あ る ．  

一 方 で ， A E P は 喫 煙 と の 関 連 も あ り 2 0 歳

前 後 の 男 性 が 大 半 で ， 9 0 % 以 上 が 喫 煙 者 で あ る ．

ア レ ル ギ ー 素 因 を 有 す る 患 者 の 割 合 も 1 0 % 程

度 で あ る ．  

 

3 . 2 臨 床 症 状  
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咳 嗽 ・ 喀 痰 ・ 労 作 時 呼 吸 困 難 な ど の 遷 延 す る

呼 吸 器 症 状 を 呈 す る こ と が 多 い ． A E P が 高 熱

と 呼 吸 不 全 を 呈 す る こ と が 多 い の に 比 較 し て ，

C E P 患 者 の 呼 吸 不 全 の 程 度 は 比 較 的 軽 度 で あ

る ． C E P 患 者 の 場 合 ， 食 欲 不 振 や 体 重 減 少 ，

胸 痛 な ど の 非 呼 吸 器 症 状 が 発 見 契 機 に な る こ

と も あ る ．  

 

3 . 3 検 査 所 見  

画 像 所 見 ：  C E P の 胸 部 レ ン ト ゲ ン 所 見 と し

て ， ” p h o t o g r a p h i c  n e g a t i v e  p a t t e r n ” と い っ て

両 側 あ る い は 片 側 性 の 末 梢 側 優 位 の 浸 潤 影 が

有 名 で あ る ． し か し ” p h o t o g r a p h i c  n e g a t i v e  

p a t t e r n ” が 見 ら れ る の は C E P の 1 / 4 程 で あ る ．

胸 部 C T で は 胸 膜 直 下 の 末 梢 側 優 位 の 浸 潤 影 と

す り ガ ラ ス 影 が 認 め ら れ ， 多 発 ・ 融 合 し て い

る こ と も 多 い （ 図 2 ）． A E P と 異 な り ， 胸 水 が

見 ら れ る 症 例 は 2 0 % 以 下 で あ る ．  

 

血 液 検 査 ： C E P で は 発 症 早 期 か ら 末 梢 血 好 酸
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球 分 画 の 上 昇 ( 2 0 - 3 0 % ) が 認 め ら れ る ．C R P や 血

沈 、  総 I g E も 多 く の 症 例 で 上 昇 し て い る ．  

 

気 管 支 肺 胞 洗 浄 ( B A L ) ： 通 常 ， B A L 中 の 好 酸 球

は 4 0 - 6 0 % ま で 上 昇 す る ． 好 酸 球 炎 症 を 反 映 し

て I L - 5 ,  T A R C ,  e o t a x i n ,  R A N T E S な ど の サ イ ト

カ イ ン も 上 昇 し て い る ．  一 方 で B A L と 組 織 好

酸 球 浸 潤 に 乖 離 が 見 ら れ る 症 例 も あ り ， 可 能

な 限 り B A L だ け で な く 肺 生 検 ま で 実 施 す る こ

と が 望 ま し い .  

 

病 理 所 見 ： C E P の 肺 組 織 で は 肺 胞 腔 内 や 間 質

へ の 著 明 な 好 酸 球 浸 潤 が 見 ら れ る ． 好 酸 球 に

加 え て 肺 胞 壁 や 血 管 周 囲 に リ ン パ 球 や 形 質 細

胞 の 浸 潤 も 多 く 見 ら れ る ． 一 方 で 線 維 化 や 構

造 改 変 は 見 ら れ ず ， 肺 の 既 存 構 造 は 保 た れ る ． 

 

3 . 3 診 断 と 治 療  

診 断 ： C E P を 診 断 す る 契 機 と し て ， 末 梢 血 の

好 酸 球 上 昇 と 画 像 所 見 か ら C E P を 疑 う こ と は
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非 常 に 大 切 で あ る ．C E P 診 断 は 症 状 お よ び B A L

を 含 め た 検 査 所 見 と 好 酸 球 炎 症 を 惹 起 し う る

他 疾 患 の 除 外 に よ る ．  

A E P 同 様 に 定 ま っ た 診 断 基 準 は な い が ，

下 記 の 診 断 基 準 が 用 い ら れ る こ と が 多 い ( 表

1 )  ( 1 - 3 ,  1 9 ) ． 1 ) 2 - 4 週 間 以 上 続 く 咳 嗽 ， 喀 痰 な

ど の 臨 床 症 状 ， 2 ) 胸 部 レ ン ト ゲ ン 異 常 ， 3 )  B A L

好 酸 球 分 画 > 2 5 % ， 末 梢 血 好 酸 球 上 昇 ， あ る い

は 肺 組 織 へ の 著 明 な 好 酸 球 浸 潤 ，4 ) 薬 剤 性 肺 障

害 や 寄 生 虫 疾 患 ， ア レ ル ギ ー 性 気 管 支 肺 ア ス

ペ ル ギ ル ス 症 や E G P A な ど 既 知 の 好 酸 球 性 肺

疾 患 の 除 外 ．  

 

治 療 ： 最 適 治 療 期 間 と 再 発  

 C E P も ， A E P 同 様 に ス テ ロ イ ド へ の 治 療 反

応 性 は 良 好 で あ る ． P S L  0 . 5 m g / k g あ る い は

P S L 3 0 m g 程 度 で 数 日 内 に 臨 床 症 状 は 改 善 し ，

胸 部 レ ン ト ゲ ン 陰 影 も ２ 週 間 程 度 で 消 失 す る ．

A E P 同 様 に 重 症 例 は ， 高 容 量 ス テ ロ イ ド を 用

い る 場 合 も あ る ． ス テ ロ イ ド 治 療 へ の 反 応 が
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不 良 あ る い は 乏 し い 場 合 は ， 他 疾 患 の 可 能 性

を 考 慮 す る 必 要 が あ る ．  

C E P 治 療 で は ， 初 期 治 療 の 後 に ス テ ロ イ

ド を ３ 〜 ６ ヶ 月 程 度 で 漸 減 し ， 可 能 な ら 中 止

し て い く ． A E P と 異 な り C E P で は ， ス テ ロ イ

ド 漸 減 中 あ る い は 中 止 後 に 約 半 数 が 再 発 ・ 再

燃 す る ( 1 - 3 ,  1 9 ,  2 0 ) ． 3 ヶ 月 治 療 と 6 ヶ 月 治 療

を 比 較 し た 前 向 き 研 究 で も ， 再 発 率 は 約 5 0 %

で 有 意 差 は 見 ら れ な か っ た ( 2 1 ) ．現 在 ま で に 定

ま っ た 再 発 の リ ス ク 因 子 は 明 ら か に な っ て い

な い が ， 再 発 時 に お い て も C E P は ス テ ロ イ ド

治 療 へ の 反 応 は 良 好 で あ る ．  

 

治 療 ： ス テ ロ イ ド 以 外 の 代 替 治 療  

C E P は 肺 へ の 好 酸 球 浸 潤 が 病 因 の 主 体 を な す ．

そ の た め ， 生 物 学 的 製 剤 の 有 効 性 が 予 想 さ れ

る ． 実 際 に I g E 抗 体 ( o m a l i z u m a b ) や 抗 I L - 5 抗

体 ( m e p o l i z u m a b / b e n r a l i z u m a b / d u p l i u m a b ) の 有

効 性 が 報 告 が さ れ て い る ． し か し 本 邦 で は ，

こ れ ら の 生 物 学 的 製 剤 は C E P に 対 し て 保 険 未
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収 載 で あ る ．   

吸 入 ス テ ロ イ ド ( I C S ) に つ い て ，ス テ ロ イ ド 削

減 や 再 発 抑 制 に 有 用 と す る 後 方 視 研 究 が あ る ．

し か し 少 数 例 で の 前 向 き 研 究 で は ，I C S は 初 期

治 療 と し て 効 果 は 認 め ら れ な か っ た ．  

 

治 療 ： C E P の 長 期 管 理 目 標  

C E P が 生 命 予 後 に 関 わ る こ と は 極 め て 稀 で あ

る ． C E P の 中 に は ， 慢 性 期 に も 軽 度 の 呼 吸 機

能 障 害 が 残 存 す る 症 例 も 意 外 に 多 い が ， 再 発

は 慢 性 呼 吸 機 能 障 害 の 危 険 因 子 で は な い ( 2 0 ,  

2 2 ) ．そ の た め C E P の 長 期 管 理 目 標 は 1 )  再 発 ・

再 燃 の 予 防 ， 2 ) 慢 性 期 の 肺 機 能 障 害 の 阻 止 ， 3 )  

経 口 ス テ ロ イ ド の 中 止 あ る い は 可 能 な 限 り 少

量 の ス テ ロ イ ド 剤 で 炎 症 を 制 御 す る ， こ と が

重 要 で あ る ． 経 口 ス テ ロ イ ド の 維 持 療 法 を 継

続 し て い る 中 に は ， 未 再 発 症 例 も 少 な か ら ず

含 ま れ て い る ． こ の こ と か ら ， 一 度 は ス テ ロ

イ ド 中 止 を 試 み ， ス テ ロ イ ド 中 止 可 能 な 症 例

を 抽 出 す る こ と が 肝 要 と 考 え ら れ て い る ( 1 9 ) ． 
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4 . お わ り に  

A E P と C E P に つ い て 概 説 し た ． 両 疾 患 と

も ス テ ロ イ ド へ の 治 療 反 応 は 良 好 で あ る が ，

患 者 背 景 や ス テ ロ イ ド 治 療 期 間 は 大 き く 異 な

る ． A E P は 再 発 も な く 短 期 治 療 で 十 分 な 治 療

効 果 が 得 ら れ る ． C E P は 経 口 ス テ ロ イ ド 依 存

性 の 症 例 も 多 い ． そ の た め ， 慢 性 疾 患 と し て

肺 機 能 の 評 価 や ス テ ロ イ ド 離 脱 可 能 な 症 例 を

抽 出 し ， ス テ ロ イ ド 使 用 を 減 ら す こ と は 重 要

で あ る ．  
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L e g e n d  

図 1  急 性 好 酸 球 性 肺 炎 の 胸 部 レ ン ト ゲ ン と C T  

A : 胸 部 レ ン ト ゲ ン で 両 肺 野 の び ま ん 性 す り ガ

ラ ス 影 を 認 め る ．  

B : 胸 部 C T で は す り ガ ラ ス 影 と 浸 潤 影 に 加 え て ，

小 葉 間 隔 壁 の 肥 厚 が 目 立 つ ．  

 

図 2  慢 性 好 酸 球 性 肺 炎 の 胸 部 レ ン ト ゲ ン と C T  

A : 胸 部 レ ン ト ゲ ン で 両 下 葉 に 浸 潤 影 が 見 ら れ

る ．  

B : 胸 部 C T で も 両 下 葉 の 胸 膜 下 に 浸 潤 影 を 認 め

る ．  
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T a b l e  1 .  A E P と C E P の 診 断 基 準  

A E P  

1 ) 急 性 発 症 の 発 熱  

2 ) 低 酸 素 血 症  

3 ) 胸 部 レ ン ト ゲ ン び ま ん 性 陰 影  

4 ) B A L  好 酸 球 2 5 % 以 上 あ る い は 肺 へ の 好 酸 球 浸 潤  

5 ) 好 酸 球 肺 炎 を 起 こ し う る 他 疾 患 の 除 外  

C E P  

1 ) 2 - 4 週 以 上 持 続 す る 咳 嗽 ， 喀 痰 な ど の 呼 吸 器 症 状  

2 )  胸 部 レ ン ト ゲ ン 異 常  

3 )  B A L  好 酸 球 2 5 % と 末 梢 血 好 酸 球 上 昇 あ る い は 肺 へ の 好 酸 球 浸  

4 ) 好 酸 球 肺 炎 を 起 こ し う る 他 疾 患 の 除 外 な し  
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T a b l e  2 .  A E P と C E P  

A E P   C E P  

2 0 歳 前 後  年 齢  3 0 代 〜 5 0 代  

男 性 > 9 0 %  性 別  女 性  

9 0 % 以 上  喫 煙  概 ね 1 0 % 未 満  

な し ( < 1 0 % )  ア レ ル ギ ー 素 因  あ り ( 5 0 % > )： 気 管 支 喘 息 ，

ア レ ル ギ ー 性 鼻 炎 な ど  

中 等 症 〜 重 症  呼 吸 不 全 の 程 度  軽 症  

概 ね 正 常 範 囲 ． 数 日 し て か

ら 上 昇 す る ．  

末 梢 血 好 酸 球  上 昇  

な し  再 発  あ り ： 5 0 % >  
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