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【研究要旨】

近年，わが国における嚢胞性線維症(cystic ˆbrosis, CF)症例の蓄積により，日本人の CF の病態が

明らかにされつつある．2013年度より始まった CF 症例登録制度に国内の複数施設から登録された

CF 症例(確診例および疑い例含む)の胸部画像に関して検討し，欧米 Caucasian CF 症例との異同を

評価した．登録された18症例のうち，CT 画像が確認できる13例につき検討を行った．症例の年齢は

3 歳から36歳とかなりの幅があり，罹病期間に相関して画像所見にも差異が認められた．典型的な画

像所見は小葉中心性に散布する小粒状影，管状ないし嚢状の気管支拡張所見，斑状の濃度上昇，無気

肺所見，などであった．分布は上葉～下葉に至るまでほぼ肺内全域に両側性，びまん性に拡がってい

た．わが国の CF に認められる胸部画像所見は，これまでの成書に記載された欧米の CF 症例の画像

所見ときわめて類似した特徴を有していた．

A. 研究目的

嚢胞性線維症(cystic ˆbrosis, CF)は肺，膵

臓，消化管などの全身の外分泌管腔臓器を冒す

常染色体劣性遺伝性疾患であり，多機能蛋白で

ある cAMP 依存性 Cl－ イオンチャネル CFTR
をコードする遺伝子の突然変異に起因する1～5)．

CF は欧米白人種にきわめて高率に発症する疾

患であるが，一方日本人をはじめとする東洋人

種における CF の発症頻度はきわめて低いと考

えられている3)．わが国の CF 症例に関しては

昭和57年からの厚生省特定疾患難治性膵疾患

研究班による全国調査から29例の確診例が報

告され，その後 Yamashiro らはわが国で報告

された文献上の約120例の CF 臨床診断例をま

とめ，発症頻度を出生 35 万人あたり 1 人程度

と推定した6)．これはハワイ在住の東洋人での

CF 発症頻度である「出生 9 万人以上あたり 1
人」と矛盾しないため7)，わが国ではおよそ出

生10万人あたり 1 人程度の発症率と考えてよ

いと思われる．

CF は様々な臓器障害を呈するが，呼吸器病

変は最も予後を左右する病態であり，かつ大半

の症例が現在でも呼吸不全で不幸な転帰を迎え

ている1)．この様な背景の中で，わが国での

CF 症例での呼吸器病変を検討した報告はほと

んどないのが現状である．当厚労省研究班の活

動の一環として2013年度より始まった CF 症例

登録制度では，国内の複数施設から確診例およ

び疑い例を含む CF 症例がかなりの数で登録さ

れた．今年度はこれらの症例における胸部画像

の特徴に関して検討し，欧米 Caucasian CF 症

例との異同を評価した．

B. 研究方法

登録された生存例16症例，死亡例 2 例の計

18例の CF 症例のうち，CT 画像が複数断面で

確認できる13例につき検討を行った．胸部 CT
で検出できる病変を，気管支拡張(管状，嚢状

を含む)，小葉中心性粒状影，斑状影，無気

肺，嚢胞性変化に分類してその有無を確認し

た．また，気道病変の成因に密接にかかわる緑

膿菌感染の有無に関しても，症例カードから情

報の得られる範囲内で検討した．

倫理面への配慮患者情報は性別，年齢以外

は匿名として，個人情報を特定できない配慮を

行った．
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表 1 わが国の CF 登録症例の胸部画像所見

症例番号 性別 年齢 緑膿菌気道感染 胸部 Xp
胸部 CT

気管支拡張 小葉中心性粒状影 斑状影 無気肺 嚢胞性変化

A1 M 24 ＋ 円形無気肺 － － － ＋ －

A2 F 36 ＋ 過膨張，開胸術後 ＋ ＋ － － ＋

A3 M 29 ＋

A4 M 23 ＋ ＋ ＋ － －

A6 F 5 － － ＋ ＋ ＋ －

A7 M 4 ＋

A8 M 17 浸潤影，気管支拡張 ＋ ＋ ＋ － ＋

A9 F 5 －

A10 F 8 － ＋ － － － －

A11 F 6 － 浸潤影，気管支拡張

A12 M 1

A13 F 5 － 斑状影，気管支拡張 ＋ ＋ ＋ － －

A14 F 9 － ＋ － － － －

A15 F 10 ＋ ＋ ＋ － －

A16 M 25 ＋ ＋ － ＋ ＋ －

A17 F 7 － ＋ ＋ ＋ － －

B1 M 1 ＋ 斑状影，気管支拡張 ＋ － ＋ ＋ －

B2 M 34 ＋ 気管支拡張，嚢胞 ＋ － ＋ － ＋

（A登録時生存例，B登録時死亡例）
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C. 研究結果

症例番号の A1～17は調査登録時で生存例，

B1～2 は死亡例である．胸部単純 X 線写真の

ある症例ではその所見も加えた．さらに，胸部

CT 所見に関しては，上記所見の有無を記載す

るにとどめ，定量ないし半定量的な評価につい

ては今回は行わなかった．

その結果は表 1 に示す通りである．胸部所

見は基本的に患者の年齢，罹病期間，気道感染

症起炎菌における緑膿菌の関与，などによって

概ね共通の所見を呈していた．胸部 X 線写真

では気管支の透亮像を伴う浸潤影，気管支の拡

張像が半数以上の症例で認められた．胸部 CT
では嚢状ないし管状の気管支拡張が胸部 CT の

評価可能な13例中11例(84.6)に，斑状影が 8
例(61.5)，小葉中心性粒状影が 7 例(53.8
)，無気肺 5 例(38.5)，嚢胞性変化 3 例

(23.1)に認められた．気管支拡張，嚢胞性変

化は気道病変の罹病期間の長さを反映する構造

改変と考えられ，緑膿菌の持続的気道感染のあ

る症例は画像で確認できる気管支の構造改変に

加え，患者年齢も多くが高く，CF 発症からの

経過の長さが，画像所見，難治性緑膿菌気道感

染の成立に密接に関わることが推察された．

主な画像所見を典型例で提示すると，症例

A8 は17歳男性で，胸部 X 線検査では両肺中下

肺野に斑状の浸潤影と下肺野に管状の気管支拡

張所見が認められ，胸部 CT では左右肺に斑状

に拡がる小浸潤影，小葉中心性の小粒状影，気

管支拡張，上葉の一部に嚢胞形成が認められる

(図 1)．症例 A17 は 7 歳の女児で，胸部単純

CT では右肺優位で，斑状影，小葉中心性の小

粒状影，嚢状・管状の気管支拡張所見が認めら

れる(図 2)．

D. 考察

今回登録されたわが国の CF 症例は小児から

成人まで年齢構成では幅広く分布していた．画

像データで観察可能な病変は，小気管支や細気

管支を中心にした炎症所見を表わす小葉中心性

の小粒状影，炎症反復の結果生じた管状や嚢状

の気管支拡張所見，気管支肺炎を表わす斑状
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図 1

図 2
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影，肺胞の破壊と気腔拡大を表わす嚢胞性変

化，などと記載することができる．とくに，気

管支拡張所見は気道病変の罹病期間の長さを反

映する構造改変と考えられ，年齢が比較的高く，

CF としても罹病期間の長い症例に認められて

いる．また，緑膿菌の喀痰からの持続検出は同

様に罹病期間，重症度に相関しており，気管支

拡張や嚢胞などの colonization しやすい形態的

環境が関与しているものと考えられる．

一方，肺炎を示唆する浸潤影のうち，比較的

小範囲の斑状影は，気道病態に加えて肺実質の

感染症である気管支肺炎の存在を意味してお

り，時に増悪して入院治療を要する際に，比較

的高頻度に検出されることが伺われた．

これらの所見は，従来欧米人の小児や成人の

CF 患者で認められる画像所見として成書に記

載された報告にきわめて酷似しており，今後

CF が疑われる症例では画像所見からも CF 診

断へのアプローチが可能であることを示唆して

いる8,9)．
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E. 結論

CF 症例登録制度に国内の複数施設から登録

された CF 症例のうち，胸部画像に関して解析

可能例において欧米 Caucasian CF 症例との類

似性を確認した．
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