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【Summary】

  Although pleuro・pulmonary invoIvement commOnly occurs in systemic lupus erythematosus

(SLE), pulmonary hypertension is a rare condition documented in patients with SLE. Im・

provement of prognosis was achieved by therapeutic progress in patients with SLE. How・

ever pulmonary hypertension is still a serious complication, which often results in sudden

death. Diagnosis of pulmonary hypertension in early stage is essential for subsequent suc.

cessful treatment. We describe a woman with SLE in whom pulmonary hypertensiOn deve-

1oped insidiously during over four years. We noted that electrocardiogram was helpful for

earlier detection of pulmonary hypertension. The treatment of pulmonary hypertension is

generally unsatisfactory, but various vasodilators are reported to be helpfu1. In our case,

nitroglycerin and prazosin had an acute effect for the improvement of pulmonary hyperten-

sion in addition to the treatment with prednisolOne.
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【概  要】

 SLEに おいて肺胸膜病変は高率に認められるが,肺 高血圧症の合併は稀である.肺 高血圧症の生命予後はきわめて

不良であり早期の診断が必須である.今 回我々は,4年 間にわたる臨床経過 をretrospectiveに 追跡することができ

た肺高血圧症 を伴ったSLEの1例 を経験し,心 電図が,そ の早期診断の一助とな りうるものと考えられた.肺 高血

圧症の治療は困難であるが,我 々の症例におい・て亜硝酸剤および α-blockerが 肺 動脈圧 を軽度ながら降下させ,そ の

有用性について今後さらに検討することが必要 と考えられた.

        1-緒  言

近年,SLEの 臓器障害 として,肺 病変が注目されてい

るが,肺 高血圧症合併例の報告 はいまだ少ない1).SLE

の予後は,パ ルス療法,血 漿交換,免 疫抑制剤などの治療

法の進歩により著しく改善した.一 方,肺 高血圧症は予

表1検 査成績
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後不 良であり,ま た有効な治療法もないため2)よ り早期

にその合併を見いだす ことが必要である.今 回我々は,

4年 間の経過で徐々に肺高血圧症が進展 したものと考え

られる症例を経験 し,SLEに 伴 う肺高血圧症の進展 を考

える上で示唆に富む症例 と考えられた.ま た右心カテー

テル検査施行中に種々の薬剤による肺動脈圧の変動を観

察 し,若 干の急性効果 を認めたため,文 献的考察を加え

て報告する.

        II.症  例

 患 者:27歳,女 性.

 主 訴:労 作性呼吸困難.

 家族歴:父 方のいとこ(女 性)がSLE.

 既往歴:小 学校4年 のとき高熱.

(a) S,57.3 (b) S.59.9

(c) S.61.1 (d) S.61-2

図1胸 部X線 写真

昭和57年3月 のX線(a)で は左第2弓 の軽度突出が疑われた.

昭和59年9月 のX線(b)で は左第2弓 突出の増強を認めた.

昭和61年1月 の入院時X線(G)で はCTR(65.3%)の 著 しい・心拡大を認めた.

昭和61年2月 のプレドニゾロン,プ ラゾシン投与後のX線(ｄ)で はCTRは 改善したが・左第2弓 の突出

は不変であった.
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 現病歴:昭 和56年 両手関節,右 足関節の疼痛･腫 脹

出現し,某 病院整形外科受診-RAの 疑い・のもとに,抗

炎症剤の投与を受け軽快 した.昭 和57年2月 右前胸部,

右背部に帯状庖疹出現・当院皮膚 科 で,抗DNA抗 体

(PHA)1,280倍,抗 核抗体偽陽性(均 質型),低 補体血

症,軽 度の蛋白尿よりSLEと 診断 され,以 後プレドニ

ゾロン5-IOmg/日 の投与を受けた.昭 和60年1o月,

咳,動 悸,労 作性呼吸 困難 が出現し,11月 には38℃

の発熱がみられるようになり,次 第に労作性吸呼困難の

増悪をみたため,近 医受診.胸 部X線 写真上心胸郭比60

%の 心拡大 と,心 エコーで心嚢液を指摘 され,精 査加療

目的で,昭 和61年1月 当科入院となった.な お全経過

を通 じて レイノー現象は認められなかった.

S.57.3
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 入院時現症:身 長155cm,体 重43・9kg,体 温36.7℃,

血 圧128/90mmHg,脈 拍70/分 整,眼 瞼結 膜に貧血な

く,眼 球結膜に黄疸なし.蝶 形紅班は認めない,頸 部に

リンパ節.甲 状腺腫は触知せず,頸 静脈怒脹は認めなか

った.呼 吸音は正常であったが,2LSBに 最強点をもつ

Levine皿 。の収 縮期駆出性雑音を聴取し, ll p音 の亢

進 を認めた.腹 部には異常所見なく,右 前胸部 ・右背部

に帯状疱疹後の色素脱失,そ の部位に一致 して知覚鈍麻

を認めた.

 検 査成績(表1):検 尿異常なく,血 算では,軽 度の白

血球減少を認めた.血 液生化学は,膠 資反応の亢進,総

蛋白,γ.グ ロブリン分画の増加 を認めた.血 清免疫学的

には,lgGの 増加を認め,抗DNA抗 体(PHA)1,280

S.61.1

図2心 電図

昭和57年3月 の心電図でAQRSが106。 とすでに右軸偏位を認め,昭 和61年1月 の

心電図では,AQRS 146。 と右軸偏位は高度となった.
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倍(正 常8o倍 未満),抗 核抗体陽性(シ ャギー型)で あ

り,抗 核抗体は主に抗DNA抗 体 より成っているもの と

考えられた.抗SS.A抗 体は16倍 で, Coombs試 験 は

直接,間 接ともに陽性であった.血 中免疫複合体(IC)

は,PEG法, Protein A法 の2法 で著増 して いたが,

Clq結 合能は正常であった. PHA, PWMに 対するリン

パ球幼若化反応は低下していた.動 脈血ガスは正常で,

呼吸機能検査では,%肺 活量,一 秒率 は正 常であった

が,%DLCOの 低下を認めた.

 胸部X線 写真(図1):昭 和57年3月 の胸部X線 写真

では,心 胸郭比(CTR)は,44.9%で,左 第2弓 の軽度

突出が疑われる.昭 和59年9月 の胸部X線 写真では,

CTRは,46.9%と 正常であるが,こ の時点で明 らかな

右第2弓,左 第2弓 の 突出を認める.昭 和61年1月 の

入院時の胸部X線 写真では,CTR 65・3%と 著明な心拡

大 を認め,右 第2弓,左 第2弓 の突出はさらに増強して

いる.

 心電図(図2):昭 和57年3月 の心電図では,す でに

QRS電 気軸(AQRS)106。 の右軸偏位 を認め,昭 和61

年1月 入院時の心電図では,AQRS 146。 と右軸偏位は

さらに高度 となり,R/SV1＞1で,右 室肥大所見の進行

を認める.

 心音 図(図3):2LSBで 収縮期駆出性雑音, llp音 の

亢進を認める.

図3心 音図

2LSBで 収縮期駆出性雑音 とII p音 の亢進を認めた.
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(a) (b)

(c) (d)

図4心 エ コー 図

Mモ ー ド(a)で,肺 動 脈 弁 のa-dipの 消 失(←)と 収 縮 中期 前 方 運 動 を認 め た(く ］). Bモ ー ド(b, c, d)

で,肺 動脈(PA)と 右 室(RV)の 拡 大,心 嚢 液(PE)を 認 め た. Aoは 大 動脈, LVは 左 室 を示 す.

 心エコー図(図4):Mモ ー ドで,肺 動脈弁のa-dipの

消失,肺 動脈弁の収縮中期前方運動 を認め,Bモ ー ドで,

右室の拡大,肺 動脈の拡大,心 嚢液を認める.

 以上よ り,心 外膜炎,肺 高血圧症を伴ったSLEと 診

断し,プ レドニゾロン30mgの 投 与を開始するととも

に,肺 高血圧症の重症度判定のため,右 心カテーテル検

査 を施行 した.表2に 示すごとく,肺 動脈圧(PA)は,

86/30(mean 50)mmHgと 高度の肺高血圧を示 した.

同時に肺動脈にSwan.Ganzカ テーテルを留置 し,肺 動

脈圧を降下させると報告されてい る種々の薬剤3),す な

わち,ニ トログ リセ リン,プ ラゾシン,カ プトプリル,

ニフェジピン,ジ ルチアゼム,プ ロスタグランディンE1

(PGE1)を 投与 し,肺 動脈圧,心 拍出量,肺 血管抵抗の

変動を観察した.表3に 示すごとく,ニ トログリセリン

0.6mg投 与5分 後に,肺 動脈圧,肺 血管抵抗の軽度低

下,心 拍出量の増加 を認めたが,30分 後 に肺動脈圧は

表2右 心カテーテル検査

前値に復 した.ま た プラゾシン1mg投 与60分 後 に,

肺 動脈圧の軽度低下を,90分 後 に は肺血管抵抗の軽度

低下を認めたが,心 拍出量に変化はなかつた.他 の薬剤

はすべて無効であった.こ の結果をもとに,プ レドニゾ

ロン30mg/日 にプラゾシン4mg/日 の併用を行つた.

その後図1に 示すごとく,昭 和61年2月 にはCTRの

著減と自覚症状の改善を認めた。

III.考  案

 SLEに おい・て肺-胸 膜病変は高率 に認められるが,
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表3 種々血管拡張剤投与前後の肺血流動態

肺高血圧症は比較的稀と考えられてい・る4一一7).肺高血圧症

を伴ったSLEは,1973年 の報告8)以後徐々に報告例が

増加 しつつある9”12).頻度 は施設に より異なるが,SLE

の約0.5%13)か ら9.3%14｝ とされ本例と同様に圧倒的に

女性に多い.肺 高血圧症 と診断された年齢は,21～45歳

(平均30.9歳)で あ り,SLEの 診 断後,1～ 10年(平

均2.4年)の 経過で肺高血圧症 と診断される例が多い.

本邦では,田 中ら15)による2例 の報告をはじめとして,

学会報告 を含めて10数 例の報告がある16-19).欧米 にお

ける報告 と同様に女性が大部分であり,数 年の経過で肺

高血症の進展 をみている.

 肺高血圧症は徐々に進展し,レ イノー現象,指 趾潰瘍,

関 節炎,胸 膜 炎,心 外膜 炎,抗RNP抗 体20), Iupus

anticoagulant21・22)の存 在が,高 頻度に認められ,次 第

に動悸,労 作性呼吸困難などの症状が進行 して,突 然死

をきたす場合も少なくない-特 に肺高血圧症 と診断され

る時期には,本 例のごとく,発 熱,関 節炎の増悪,心 外

膜炎を伴っていることが多く,診 断上重要 とされる.本

例はARAのSLE診 断基準で ①関節炎,② 漿膜炎,

③ 白血球減少,④ 抗核抗体陽性,⑤ 抗DNA抗 体陽性

の5項 目を満足 した.し か し本 例はレイノー現象,抗

RNP抗 体,皮 疹,指 趾潰瘍 を認めず,従 来報告 されて
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いるような肺高血圧症を合併 したSLEに 比較して症状

に乏 しく,こ の点稀な例 と考 えられる.SLEに おける

肺高血圧症の成因は十分に明らかにされていない・が,レ

イノー現象18｝が高率に認められることから,交 感神経系

異常,血 液粘度異常,血 管攣縮などが関与するとされてい・

る.ま た病理組織学的には,肺 動脈系に壊死性血管炎,

閉塞性動脈内膜炎,plexiform lesion,中 膜 平滑筋の肥

大などの種々の変化がみられることから,肺 細小動脈に

おける血管炎25'一27)の関与が示唆されている.本 例はレイ

ノー現象を認めないが,プ ラゾシン投与によって肺動脈

圧が低下 したことより,交 感神経系異常,肺 細小動脈に

おける血管炎が肺高血圧症の成因として考えられた.肺

高血圧症には抗RNP抗 体 が高頻度に認められるが,本

例のように認めない例 もあ り,そ の意義については今後

症例を増 して検討 を加 える必要がある.

 SLEに 伴 う肺高血圧症は診断され る時期には,す で

にかな り進行していることが多い.し かし肺高血圧症の

早期診断のためにSLE全 例 に右心カテーテル検査を施

行することは困難であり,非 観血的方法により肺高血圧

症を早期診断することが,予 後の改善に重要である.本

例は4年 間にわたる臨床経過をretrospectiveに 追跡す

ることができ,そ の結果,入 院するすでに4年 程前に,

胸部X線 写真では左第2弓 の軽度突出が疑われ,心 電図

においてAQRSに 右軸偏位を認め,こ の時点ですでに

肺高血圧による右室負荷の存在が考えられた.肺 高血圧

による右室肥大の進展過程は,兼 本23・24)によれば,心 電

図上3期 に分類できるとされる.本 例は,こ の分類に従

えば昭和57年3月 はAQRSの 右軸偏位のみを示す第1

期であるが,昭 和61年1月 入院時には 明らかな圧負荷
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型の右室肥大を示す第皿期 となっている.兼 本によれば

第皿期に至ってしまうと治療効果を期待できない といわ

れ,事 実我々の症例もほ とんどの治療に抵抗した・この

ことから,SLE患 者の経過観察中,心 電図上右軸偏位の

出現はその可能性の1つ として肺高血圧症による右室負

荷を考える必要があることが示唆された.

 肺高血圧症に対して,確 立した治療法はなく,現 在で

も予後はきわめて不良である.現 在までに,血 管拡張剤

であるニ トログリセリン,プ ラゾシン,ニ フェジピン,ジ

ルチアゼム,カ プ トプリル,PGEiな どが肺血管抵抗を

減少させ有用であるとい う報告がみ られる.今 回上記の

薬剤を投与 し,肺 動脈圧,肺 血管抵抗の変動を観察 した

が,こ のうちニ トログリセリン,プ ラゾシンが軽度なが

ら肺動脈圧,肺 血管抵抗を低下させた.こ の結果 をもと

にプレドニゾロン,プ ラゾシンの併用を行つたところ,

CTRの 著減 と自覚症状の改善 を認めたが,こ れは主に

プレドニゾロンによる心外膜炎の改善によるものと考え

られる.ま たニ トログリセリン,プ ラゾシンの急性効果

の持続時間は,そ れぞれ30分,2時 間 と短 く,そ の長

期効果については,右 心カテーテルによる肺動脈圧の再

測定を施行しておらず,今 後の検討が必要である.

        IV.お わ り に

 SLEに 伴 う肺高血圧症は稀ではあるが今後治療の面か

らも早期発見が必要であり,心 電図は早期診断の一助 と

なりうると考えられる.近 年超音波心臓 ドップラー法に

より精度よく肺血流動態を計測しうるようにな り,早 期

診断における有用性が期待される28・29).
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