
はじめに

　膠原病（connective tissue disease：CTD）に伴う
肺動脈性肺高血圧症（pulmonary arterial hyperten-
sion：PAH）は予後不良であるが１），そのなかでも
強皮症（systemic sclerosis：SSc）に伴う PAH は特
に予後不良である２）。肺血管拡張薬は PAH に対し
て治療効果を有するが，肺疾患合併例への肺血管
拡張薬投与は V

・
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不均等による低酸素血症をきた
しうるし，肺静脈病変を有する例への肺血管拡張
薬投与は体液貯留による肺うっ血をきたしうるた
め，問題となる。SSc-PAH に間質性肺炎（interstitial 
pneumonia：IP）を伴う場合，肺血管拡張薬を用い
なければ生命予後が厳しい一方で，肺血管拡張薬
を用いると病態悪化を招くおそれがあり，ジレン

マとなる。今回，われわれは重度の呼吸器症状を
きたした IP 合併 SSc-PAH を経験し，プロスタグラ
ン ジ ン（PG）I2静 注（intravenous PGI2：i.v. PGI2）を
試みた。示唆に富むと考え，報告する。

症　例：56歳，女性

　主訴は呼吸困難。42歳時，息切れと乾性咳嗽を
自覚したため他院を受診，画像検査により IP と診
断された。44歳時，レイノー現象を自覚した。京
都大学胸部疾患研究所附属病院（当時）を紹介され，
肺 生 検 を 行 い， 病 理 診 断 は 非 特 異 性 間 質 性 肺 炎

（non-specific interstitial pneumonia：NSIP）だ っ
た。 抗核抗体陽性（Speckled）であり SSc などの膠
原病が疑われたが，皮膚硬化は認めず，抗 U1-RNP
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▶症例提示
「肺動脈性肺高血圧症と間質性肺炎を合併し重度の呼吸
困難をきたした強皮症の１例
―エポプロステノールの活用と問題点」
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