
【症例】64歳、男性

【主訴】呼吸困難

【現病歴】
10歳代で脊柱側弯症を指摘されたが放置していた。多発性神経線維腫症が判明し近医で経過観
察、約5年前より労作時の呼吸困難があり喫煙歴（20本 ×40 年）からCOPDが疑われた。3か月
前より呼吸困難が悪化し在宅酸素療法が導入、その後も呼吸状態改善なく当院へ救急搬送された。
来院時、意識は清明であったが呼吸数 24回、脈拍 112 回と増加、両側の呼吸音の減弱を認めた。
血液ガス分析（O2 3L） pH 7.292, PaCO2 87.4 torr., PaO2 69.2torr., HCO3- 41.4mmol/Lと重
度のⅡ型呼吸不全を認めた。多発性神経線維腫症による高度の脊柱側弯があり胸郭の運動障害を
認め拘束性換気障害が呼吸不全に関与していると考えられた。
NPPV装着とともに呼吸リハビリテーションを施行し徐々に全身状態は改善した。

【考案】
多発性神経線維腫症には小児期より重度の側弯症の合併が知られており早期の手術が勧められる。
適正な治療がなされなかった場合に重度の拘束性換気障害から呼吸不全に至ることが知られてお
り注意を要する。
診断には詳細な問診と胸郭運動の視診、血液ガス所見が重要であり、胸郭3D-CTが有用であった。
治療は呼吸リハビリテーション、夜間のNPPVが有効であった。
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