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呼吸器の病気
Respiratory disease

【概要】

リンパ脈管筋腫症（LAM）は妊娠可能な女性に

発症することが多い病気で、異常な平滑筋様細胞 

（LAM細胞）が、肺・リンパ節・腎臓などで増殖

するのが特徴です。気胸（肺が破れて空気が漏れ

る病気）を反復したり、進行すると呼吸不全にな

り酸素吸入が必要になる場合もあります。

【疫学】

LAMは結節性硬化症という病気を合併する場

合と、単独で発症する（孤発性）場合があります。

稀な病気で日本人での有病率は100万人あたり約

1.9～4.5人と推測されています。多くは妊娠可能

な女性に発症しますが、閉経後に診断されること

やごく稀に男性でも発症することがあります。

【発病のメカニズム】

結節性硬化症に合併する場合にはTSC1、TSC2

という遺伝子に異常が認められます。これらの細

胞増殖を調節するタンパク質を作る遺伝子の異常

が原因となって、過剰な増殖能をもつLAM細胞

が出現すると考えられています。孤発性LAMで

もLAM細胞にTSC2遺伝子の異常が検出されると

報告され、原因の一つと考えられています。

【症状】

せき、痰、血痰、喘息様の喘鳴などの症状で発

症しますが、最近は無症状で発見される場合も少

なくありません。気胸を合併したり、乳びと呼ば

れるリンパ液が胸水や腹水となって貯留すると、

それに伴って胸痛、息切れ、腹部の膨満をきたす
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図1（CT写真を模式化したものです）
LAM患者のCT所見：左気胸を認め、両側の肺に数mm～1cmの、の
う胞と呼ばれる空気によって作られた空間が多数生じています。
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『症状から』 対応方法などを Q&A 形式でお答えします。『疾患別』に症状や、診断・治療方法を解説しています。

※ここに書かれている内容は、あくまで一般的なものであり、必ずしも貴方の病気にあてはまらない事も
　ありますので、この内容を参考にし、呼吸器の専門医の診察を受けてください。
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ことがあります。

【診断】

妊娠可能な女性に、胸部CTで境界明瞭な嚢胞

性病変が両肺に広範に認められ（図1）、肺などの

病変から病理学的にLAM細胞が証明されれば、

確定診断となります。

【治療】

気胸、胸水や腹水に対して対症療法を行いま

す。呼吸不全になった場合には酸素吸入を行いま

すが、更に病状が進行すれば肺移植の対象になり

ます。発病・進行には女性ホルモンが関わってい

ると考えられ、ホルモン療法も行われていますが、

効果は定まっていません。呼吸機能が悪化してく

る場合はmTOR阻害薬であるシロリムスを投与

します。

【生活上の注意】

妊娠、出産や経口避妊薬等の服用で症状が出現

したり、病状が悪化したりすることがあります。

妊娠出産は、母子の健康状態に大きく影響するの

で、医師と十分に相談し慎重に検討しなければな

りません。

【予後】

一般に病状はゆっくりと進行しますが、病状や

進行のスピードは患者さんごとに異なり、長期間

にわたって安定する方もおられます。最近の調査

では、発病10年後に85%の患者さんが生存されて

いました。
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