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原発性肺高血圧症(以 下PPH)は,心 臓 あるい

は肺実質に原因となるべき疾患がなくて,著 しい肺

高血症をきたす疾患で,そ の予後は概して不良であ

る. 1)本邦では1975年 か ら厚生省の特定疾患に指定.

され,各 方面から広範な研究2) 3)がなされているが,

なお病因は不明である.し たがって根本的治療法は

確立されておらず,対 症療法にとどまっているのが

現状である. 3)著者 らは,分 娩後発症 したと思われ

れるPPHの1例 にPhenoxybenzamine(以 下

POB)を 約1年 間にわたり経口投与 し,再 度右心カ

テーテル検査を施行し得た症例を経験 したので,若

干の文献的考察を加えて報告する.

症 例

26才 の主婦.生 来健康 であった. 24才 の時妊娠

し, 1976年2月 正常分娩 した.分 娩後約3週 間し

て,顔 面 ・下肢に浮腫 を認め,軽 労作時に も息 ぎ

れ ・動悸等を自覚するようになった.近 医により,

利尿剤の投与をうけ浮腫は消失 した.同 年5月,再

び下肢に浮腫をきたし,某 病院を受診 し心雑音 を指

摘 された.そ の時の心電図は,右 軸偏位,右 室肥大

の所見がみられた. (Fig. 1).胸 部X線 写真では,

心 胸郭比60%で 右2弓,・ 左2,・4弓 の突出が認め

られた. (Fig. 2).弁 膜症として入院し,利 尿剤 ・

強心剤の投与 を受けた.同 年8月,便 所へ行 く途

中,意 識消失発作をきたし,酸素吸入などにより数分

後に回復 した.同 年9月,精 査の目的で岡山大学第

一内科へ入院 した.

入 院 時現 症:体 格 中等,顔 貌 正常,チ ア ノ ー ゼ ・

貧 血 な く,脈 拍 は70/分 ・整 で,血 圧 は124/80mmg

で左 右 差 は認 め られ なか った.頚 部 の 静 脈 怒張 もな

く,呼 吸 音 も正 常 で あ った.心 臓 の濁 音 界 は左 右に

そ れ ぞれ 各2横 指 つ つ拡 大 し,第3肋 間胸 骨左 縁 に

抬 起 性 の 拍動 を認 めた.心 音 はII音 肺動 脈 成分 の充

進 と第4助 間胸 骨 左縁 に収 縮 期逆 流 性雑 音(Levine

 IV度)を 認 め,こ の雑 音 は吸 気 時 に 著 明 に増 大 した

(Fig. 3).腹 部 で は,肝 ・脾 ・腎 と も触 知 せ ず,下

肢 に も浮腫 は認 め られ なか った.

入 院 時検 査1血 液 検 査 で は, TABLE 1の 如 くで,

異 常 は 認 め られ な か った,呼 吸機 能 検 査 で も,肺 活

量2240cc,一 秒 率92%と ほぼ 正常 で あ り,動 脈 血 ガ

ス分 析 で は, PH7. 43, PO2. 67.4mmHg, PCO2. 34.7

mmHgで, PO2は 低 下 して いた.心 エ コ ー図 で は,右

室 腔 の拡 大,心 室 中隔 は√型 の運 動 を呈 し,僧 帽 弁

に は逸 脱 様 の 所見 を認 めた.ま た肺 動 脈 は容 易 に記

録 で き, a-dipの 消 失, diastolic positionの 水 平

化 な どが認め られ,肺 動 脈 圧 の 亢進 が推 測 され た.

 (Fig. 4, 5).右 心 カ テ ー テル 検査 で は 心 内短 絡 は

証明 され ず,右 室 ・肺 動 脈圧 の著 明 な亢 進 を認 め た

が,肺 動 脈 楔 入圧 は測 定 で きなか った(Table 2)

右室 ・肺 動脈 造 影 で は,肺 動脈 主 幹 部 の拡 大 と三 尖

弁 逆 流 が認 め られ た(Fig. 6, 7).以 上 の 検 査 結 果

か らPPHと 診 断 した.

臨 床 経過:右 心 カ テー テ ル検 査 後 一 過 性 の右 心 不

全 症 状 を呈 したが,利 尿 剤 ・強 心 剤 の投 与 にて 軽 快

した. PPHの 治 療 と して は低 濃 度O2吸 入 とα-プ ロ
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Fig. 1　 初診時の心電図,右 軸偏位 ・右室肥

大を認める.

Fig. 2　 昭和51年7月20の 胸部レ線写真.心

胸郭比60%で 右第2弓 と左2・4弓

の突出を認める.

Fig. 3　 入院時の心音図.第4肋 間胸骨左縁

にて収縮期逆流性雑音を認め,吸 気

時には増大する.

Table 1. Labolatory Findings.
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Fig. 4

　心エコー図,大 動脈根部よ り僧帽弁

方向へのMmode scanning右 室腔

の拡大と心室中隔の√ 型運動を認

める.

Fig. 5

　心 エ コー 図.肺 動 脈 弁 エ コー は容 易

に記録 で き, a-dipの 消失,拡 張 期

エ コ ーの 水平 化 が認 め られ る.

Fig. 6

　肺動脈造影前後像.肺 動脈主幹部の

著明なる拡大 と,末 梢肺動脈の尖細

り様陰影を認める.
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Fig. 7　 右室造影側面像.右 室腔の拡大.肺

動脈主幹部の拡大を認め,三 尖弁逆

流のため右房 も造影されている.

Table 2. Hemodynamic and Blood Oxygen Data 

during First Catheterization. (9. 24, 1976.)

Fig. 8　 Phenoxybenzamine服 用6ヶ 月 後 の

心 電 図.

Table 3 Hemodynamic and Blood Oxygen Data 

during Second Catheterization . (11. 7, 1977)

Table 4 Effects of Tolazoline (50mg i.v.) 
and Phenoxybenzamine (1mg/min. i. v.) 

Pressure syst./diast . (mean) Mean Systolic
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Fig. 9　 Phenoxybenzamine服 用7ヶ 月後 の

胸 部 レ線写 真 心 胸 郭 比 は54%.

Fig. 10　 Phenoxybenzamine服 用 約1ヶ 年 後

の 心 電 図.

Fig. 11　 Phenoxybenzamine服 用 約1ヶ 年 後

胸 部 レ線写 真 心 胸 郭 比 は57%.

ッカーの使用を試みた.ま ず, Tolazoline Hydro

chrolide 30mg/dayの 投与 を開始したが,投 与後3

日目よ り嘔気,下 痢,食 欲不振を訴え服薬不能とな

った.次 に, POBを15mg/dayよ り経口投与 した.

投与1週 間後より,起 居たちふるまい等の日常生活

が楽になり,以 前は入浴後の動悸 ・息ぎれの症状が

あったが,POB服 用後は入浴が楽 になったとのこ

とで,自 覚症状の改善が認められた.以 上のことか

らPOBの 有効性が示唆され,副 作用に留意しての

長期投与が企図された. POBの 投 与量は1977年2

月 より30mg/dayに 増量 した.自 覚症状は次第に改

善 し, 1977年5月 には退院可能 となった.

Fig. 8は 退院前の心電図であるが,右 軸偏位,右

室肥大 の所見はFig. 1と ほ ば同 じである. Fig. 9

は同年5月14日 の胸部X線 写真であるが,心 胸郭比

は54%と 縮少 し,肺 血管陰影 もやや増強 したように

みえる.そ の後,感 冒を機会に再び右心不全症状を

きたし入院したが,感 冒が治癒しても容易に右心不
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全 の症 状 は改 善 しなか った.そ こでUrokinase 6000

u/dayを1週 間 投与 した と ころ,自 覚 症 状,右 心 不

全 と も軽 快 した が,退 院 可 能 な 状態 に は な らな か っ

た.

1977年11月, POB投 与 後 約1ヶ 年 に な るの で,

 POBの 効 果 を判 定 すべ く,右 心 カテ ー テ ル検 査 を

施行 した. Fig. 10は そ の際 の 心電 図 で あ り, Fig. 11

は 胸部X線 写 真 で あ るが心 胸 郭 比 は57%で, POB服

用6ヶ 月後 よ り増 大 して い る.

考 察

PPHの 根 本 的 治療 方 法 は い ま だ に確 立 され て お

らず,様 々 の 治療 が 試 み られ て は い る もの の有 効 な

方 法 はな い.3)し か し一 方 で は肺動 脈 を拡 張 させ,

肺 動 脈 圧 を 下 降 させ る 薬 剤 が い くつ か知 られ て い

る.4) 5) 6) 8) 9) PPHに 対 して も,こ れまでTolasoline,

6) 7) 8) POB9) 10)
, Acetylcholine8) 11) 12), Isoprotere

nol8) 13), Reserpine13) 14), Aminophylline14),な どが

投 与 され,そ の 中 の い くつ か は肺 動 脈圧 を確 か に下

降 させ,自 覚 症 状 の改 善 に効 果 が認 め られてい る. PPH

の 病 因 の一 つ に肺 動脈 攣 縮 説 が あ げられて お り,肺 血

管 の 器 質 的 変 化 の み な らず,細 小動 脈 の 機 能 的 収

縮 の 関与 も考 え られ て お り12),器 質 的変 化 は と もか

く,こ の機 能 的 収縮 の緊 張 緩 解 は,肺 血 流 を増 加 さ

せ,自 覚 症 状 の改 善 に役 立 つ もの と考 え られ る.そ

の 意 味 で α-プ ロ ッ カーの使 用 につ い て は更 に検 討 が

加 え られ るべ きで あろ う.15)PPHに 対 す るTolazo

lineの 効 果 につ い て は多 くの 報 告 が あ り,そ の 右室

内投 与 な い し静 脈 内投与 は,肺 動 脈圧 を下 降 させ 自

覚 症 状 の 改善 に効 果 を認 め る との報 告 が あ る.6) 7) 8)し

か し,経 口投与 で は, Tolazoline 150mg/dayの 投

与 で も効 果 が 認 め られ なか った こと をRao8)ら は報

告 して いる.著 者 らの症例 ではTolazoline 30mg/day

の服 用 で副 作 用 が 出現 し,服 薬 を中止 した.次 に,

 POBは 静 脈 内 投与 に て,肺 血管 を拡 張 させ,肺 動

脈 圧 を下 降 させ る16) 17)POBは 更 に,経 口投 与 で も

比 較 的 よ く吸収 され効 果 を認 め る.北 村 ら10)はPPH

の1例 にPOB 30mg/dayを 服 用 させ,自 覚 症 状 の

改 善 をみ た こ とを報 告 して い る.著 者 らの症 例 で も

POB 15mg/dayの 投与 で1週 間 後 か ら自覚 症 状 の 改

善 を きた し,そ の後30mg/dayの 投 与 を継 続 し,

 POB投 与6ヶ 月後 に は,自 覚 症 状 の 改 善 とと もに,

胸 部X線 写 真 で 心 胸郭 比 の縮少 を認 め,退 院 が 可能

と な った.し か し感 冒 に罹 患 し,右 心 不 全 を きた し

再 入 院 した. POB 30mg/dayの 投与 中で あった が,

感冒が治癒しても右心不全は容易に改善 しなかった.

この時の心不全の改善 には,一 応Urokinaseの 使

用が効果あったように思える.こ のことは,こ の心

不全時にPOBは す でに投与きれてお り,あ る程度

の肺動脈の緊張は援解されていて,尚 かつ感冒によ

り右心不全をきたしたもので,心 不全による凝固能

の亢進,血 液粘度の増加にUrokinaseが 有効であ

ったものと考えられる. 2回 目の右心カテーテル検

査(Table 3)で は,平 均肺動脈圧60nmHg,肺/体 収

縮圧比0.68で, 1回 目の検査と比較してみると,平

均肺動脈圧ははぼ変化なしで,肺/体 収縮圧比は1.00

か ら0.68に 減少している.一 般的にいえば, PPH

の予後不良で進行性の経過をとる1) 21)とされているこ

とからいえば, 1年 の 経過で肺動脈圧が不変,肺/

体 収縮圧比の改善 はPOBの 効 果 といえるのか

もしれない.し かし,最 近 いくつかのPPHの

長 期生存例が報告 され18) 19) 20),そ の中には緩解 し

た例 も含まれているので直 ちにPOBの 効果 と断

定出来ない.し かし,前 述の通 り, POBが 機 能的

肺細小動脈の緊張緩解に働 らき,自 覚症状の改善を

きたしたことは納得できる説明であろ う. 2回 目の

右心カテーテル検査時に, TolazolineとPOBの 静

脈内投与の肺動脈圧への影響 を検討したが, POBが

長期間投与 されていたためか,著 明な肺動脈圧下降

はきたさなかった(Table 4). POBの 副 作用 とし

ては,起 立性低血圧,反 射性頻拍,胃 腸障害,鼻

閉,射 精障害,衰 弱,倦 怠感が報告されている.22) POB

の長期投与については,手 術不可能なPheochro

mocytomaに おいて年余の投与がおこなわれた報告23)

があるが,臨 床的経験が乏 しいため,注 意深い観察

が心要であろう.著 者らの症例では定期的に,肝 機

能検査,検 尿,検 血を施行 したが,特 に異常は認め

られなかった. POB投 与期間中鼻 出血 を数回きた

したが,特 別な処置することなく止血 し, POB投

与 との因果関係は不明である.

結 語

PPHの1例 にPOBを 長期投与 し, 1年 後 に再

度右心カテを施行 した. POB投 与6ヶ 月後 には自

覚症状は改善し,胸 部X線 写真で心胸郭比は縮少し

た. POBの 投与中,重 篤な副作用は認められなか

った.今 後更に, POBの 投与量,血 中カテコーラ

ミン濃度等,あ わせて検討すべ き必要があろう.
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A case of primary pulmonary hypertension 

treated with yearlong administration of oral phenoxybenzamine 
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A 26 year old woman with primary pulmonary hypertension received oral phenoxybenz

amine, 15-30mg daily, over a year without serious side effects. The patient was discharged 

after phenoxybenzamine therapy for 6 months, because her subjective complaints improved 

gradually with reduction of the Cardiac Thoracic Ration of chest X-ray films from 60% to 54%. 
However, she was readmitted for right heart failure precipitated by a common cold. It is sug

gested that oral phenoxybenzamine for primary pulmonary hypertension is effective in alleviat
ing subjective complaints, but the effects may only be temporary.


