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びまん性肺疾患は ��� 疾患以上ある．これらの疾患の発生機序や治療法の解

明が進んでおり，成果が蓄積されつつある．本号の特集「難治性びまん性肺疾

患克服への取り組み」は，肺びまん性疾患の中で Lymphangioleiomyomatosis

(LAM)，肺胞蛋白症，サルコイドーイス，Bronchiolitis obliterans(BO)，特

発性肺線維症，慢性過敏性肺炎を取り上げ，その分野のエキスパートの先生方

に病因，発生機序，治療などの最新の話題について執筆していただいた．

LAM に関しては，細胞増殖抑制を目的としたmTOR 阻害薬のラパマイシ

ンによる治療法の現状を中心に解説した．LAM は進行性に呼吸機能が低下

し，気胸の合併などもみられ呼吸不全に至る疾患で，有効な治療法がなかった

が，近年，ラパマイシンの有効性が報告されて以来，治療効果が期待されてい

る．肺胞蛋白症に関しては，抗 GM-CSF 抗体と発生機序の関連性が指摘され

て以来，GM-CSF の全身投与あるいは吸入療法の有効性が確認され，さらに

最近では GM-CSF 受容体 α鎖の変異の関与が指摘されている．サルコイドー

シスでは，病態のオーバービューとメトトレキサート(MTX)治療の現状につ

いて解説いただいた．終末細気管支から呼吸細気管支を主体に狭窄を認める

BO の原因疾患は多彩であり，疾患概念の歴史は古いが，本邦でも約 �� 年前

に発症が確認されたアマメシバによるBOが報告され注目を浴びた．特発性肺

線維症では，
��� 年 �
 月に発売されたピルフェニドンの効果と有効症例の臨

床像，ポリミキシン B固定化カラムによる血液浄化(PMX)療法，抗酸化療法

への期待，さらに新しい治療薬について解説いただいた．慢性過敏性肺炎は詳

細なオーバービューと実際の臨床に役に立つフォローアップ時の注意について

解説いただいた．

画像上，びまん性陰影を認めた時，詳細な病歴聴取，身体所見，呼吸機能検

査所見，高分解能CT所見などから診断的アプローチが始まる．症例によって

は病理組織像を得るべく肺生検を行う．これらの一連の検査所見を読む時，私

たちは病態を形成する機序，個々の細胞の機能，細胞間相互作用，細胞内シグ

ナル分子機能の理解と考察を心がけているであろうか．本特集は，発症機序を

含めて疾患を理解する重要性を改めて認識する特集でもある．

(橋本 修)
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