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5 　 自 己 免 疫 疾 患 に お け る 小 児 の ア フ ェ レシスの特殊性
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A b s t r a c t

P l a s m a p h e r e si s a n d p l a s m a - e x c h a n g e ( P P / P E ) a r e a p p li e d t o a v a r i o u s k i n d o f p e d i a t -

r i c a u t o i m m u n e d i s e a s e s ･ T h e r e i s n o e s t a b li s h e d i n d i c a ti o n f o r t h e r a p e u ti c a p h e r e si s , b u t

d i s e a s e s t h a t a r e r u l m i n a n t a n d r ef r a ct o r y t o c o n v e n ti o n a l t h e r a p i e s s e e m t o b e t h e m o s t

c o m m o n i n d i c a ti o n ･ R e c e n tl y , w e p e rf o r m e d P P / P E i n s e v e n p a ti e n t s w it h r h e u m a ti c d i s _

e a s e s ･ T h e y c o n s i s t e d of s y st e m i c a r t h r iti s (3) , 1 u p u s n e p h r iti s (2) , l a r g e v e s s el a r t e riti s

(1)
,
a n d a u t o i m m u n e l y m p h o p r o lir e r a ti v e s y n d r o m e (1) I T h e p a ti e n t s v a ri e d i n a g e f r o m

1 0 m o n t h s t o 1 5 y e a r s ･ I n y o u n g e r p a ti e n t s ･ t h e r e e x i s t e d s o m e i m p o r t a n t i s s u e s ･ F i r s tl y ,

a d e q u a t e v a s c u l a r a c c e s s t o p r o v i d e e n o u gh bl o o d -fl o w ( > 2 0 m l/ m i n ) w a s r e q u i r e d , S e c -

o n dl y , m i n i m i z a ti o n o f a p r l m i n g v o l u m e w a s n e c e s s a r y b e c a u s e o f a l o w b l o o d v o l u m e i n

c h ild h o o d ･ T h i s w a s a c hi e v e d b y a u s e o f s p e ci a l c i r c u it w it h a l o w v o l u m e a n d p ri m i n g of

li n e s w it h p a c k e d r e d b l o o d c ell s o r F F P . P P / P E w a s eff e c ti v e i n fi v e or s e v e n p a ti e n t s , b u t

t h e eff e c ti v e n e s s w a s t r a n si e n t i n t w o p a ti e n t s ･ A d e q u a t e i m m u n o s u p p r e s si v e t b e r a p l e S i n

c o m b i n a ti o n w it h P P / P E a r e n e e d e d t o m a i n t a i n t h e e ff e c t o f P P / P E .

K e y w o rd s : p l a s m a p h e r e si s , p l a s m a e x c h a n g e , a u t o i m m u n e d i s e a s e

は じ め に

a p h e r e si s は小児科領域でも様 々 な疾 患の 治療

に用 い ら れて い る . 中でも小児自己免疫 疾患で は

血紫交換療法が しばしば行 なわ れ る . 今回は , 近

年当科 で血渠交換療法をお こ な っ た症例に つ い て

報告し, とくに小児 で 同療法を施行 する 上 で 留意

した点について述べた．

症例お よび結果

自己免疫疾患 7 名に対 して血祭交換療法をお こ

な っ た ( 義) . 疾患の 内訳は, 3 例 が 全身型若年性

関節 リウ マ チ ( S J R A ) , 2 例 が SL E , お よ びそ の
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N o . 性
年齢

( 読)
体重

( k g)
疾 患 方法 プう ッ ドア ク セ ス 後療法 効 果

1 女 6 2 0 J R A P E Ⅴ ( 正中) - Ⅴ ( 正中) C S な し

2 女 4 1 6 I R A
,
M A S P E A ( 模骨) - Ⅴ ( 正中) C S

,
C y A あり

3 女 5 1 6 J R A P E A ( 榛骨) - Ⅴ ( 正中) C S あり

4 女 8 28 S L E ( D P L N ) D F P P A ( 模骨) - Ⅴ( 正中) C S
,
C P A

一

般 的にあり

5 女 1 5 45 S L E ( D P L N ) D F P P Ⅴ ( 正中) - Ⅴ( 正中) C S あり

6 男 1 0 M 9 a r t e r iti s P E A (模骨) - Ⅴ (鎖骨下) C S
一

般 的にあり

7 男 3 1 5 A L P S P E Ⅴ ( 大腿) - Ⅴ ( 大腿) C S な し

J R A
,
若年性関節リ ウ マ チ ; M Ås , マ ク ロ フ ァ

ー ジ活性化症候群; D P L N ,
び ま ん性増殖性 ル

ー プス 腎炎;

A L P S
,
自 己免疫性リ ン パ球増殖症候群; P E , 単 純血祭交換法; D F P P , 二 重膜洩過血祭交換療法; A ･

脱血側;

Ⅴ
,
返血側; C S , メ チ ル プ レ ド

ニ ソ ロ ン パ ル ス 療法; C y A ,
シク ロ ス ポリ ン; C P A ･

シ ク ロ フ ォ ス フ ァ ミ ド

他の疾患2 例 で あ っ た . 年齢 は最 少10 ケ月 か ら15

歳ま で で あ っ た . 血 祭 交換 療 法施 行 の 理 由 は ,

s J R A の 3 例 で は通常の 治療 に抵抗 性で ある か ,

マ ク ロ フ ァ
ー ジ活性 化症候 群

1) や 劇症肝炎な ど

の全 身合併症を伴 っ たため で ある . S L E の 2 例 は

w H O Ⅳ型の 腎炎を伴 い , メ チ ル プ レ ド ニ ソ ロ ン

パ ル ス療法と エ ン ドキサ ン バ ル ス 療法 に対 して抵

抗性であ っ た ため施行 した . 症例 6 は 川崎病 様症

状 で発症 した が, そ の 後慢性化 し, 大 動脈 と その

主要分岐 に多発性の 動脈癌を残 した . 症例 7 は

F a s 遺伝 子 異常 に よ る a u t oi m m u n e ly m p h o-

p r olif e r a ti v e s y n d r o m e ( A L P S)
2) 3) で

,
び ま ん

性増殖性腎炎,
腎不全, 問質性肺炎, 自己免疫性汎

血 球減少を伴 っ た . 症例 6 と 7 は種々 の 治療 が奏

効せず, ともに著明な免疫複合体の 高値を認 め た

ため , その 除去 による病態の 改善を狙 っ て施行 し

たもの で ある .

s L E の 2 例 に は 二 重 膜 渡 過 血 祭 交 換 療 法

( D F P P) を, それ以外の 症例 に は F F P を用 い た

単純血祭交換療法( P E) をお こ な っ た . 処理 量 は

循環血症量を目安と した . ブラ ッ ドア ク セ ス は脱

血側 には模骨動脈を, 返血側には正 中静脈を使う

こ と が多く, 年少児で は返血側 に鎖骨下 静脈 や大

腿静脈に留置カテ
ー

テ ル を挿入せ ざるを得ない 場

合が あ っ た . 逆 に年長児 で は脱血側 に も正 中静脈

を使用で きた .

7 例中5 例にお い て 明ら か な効 果を認め た が ,

2 例で その 効果は
一

過性で あ っ た . 7 例 中 2 例で

は効果は明瞭で はなか っ た が, 症状が 悪化 した 例

はなか っ た . また局所の 出血を除けば明 らか な副

反応はみ られなか っ た .

小児で は成人と異なり, 血紫交換療 法を行なう

上 で , 主に手技的な面で い くつ か留意す べ き点が

ある . 第
一

に
,
十分な血 流を供給す る ため の 血 管

確保 が困難で ある .

一 般的 に は少なく とも 1 m l/

k g / m i n 以 上, 回路内で の 血 液凝 固を防 ぐた め に

は2 0 m l/ m i n 以上 の 血流 が必要 で ある . 第二 に ,

血管確保に関連して , 治療を安全に行なう た め に

十分な鎮静が必要で ある . 第三 に , 循環 血液量 が

少な い ため, 大量の 血液を体外 に出す と容易 に 血

圧低下や額脈を来す . した が っ て , プラ イ ミ ン グ

ボリ ュ
ー ム が少量で済む小児用血祭分離器

･ 回路

を使用 したり , 前 も っ て 回路を M A P 血 や F F P

な どで満た して お くな どの 対処 が必要 で ある . こ

の 点に関連 して , 年少児で は D F P P は難しく, P E

を選択する こ とが多い . 第 四 に
,
低体温を起 こ す

こ とがある . とくに年少児 で は , 返血側 の 加温 に

加えて , 場合 によ っ て はラ ジア ン トウ オ
ー マ - の

使用を考慮する . 以上 の 点に留意 して 施行 した結

果, 今回報告 した症例で は重大な副反応 を認め な

か っ た .
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今回報告 した症例で は 7 例中5 例で臨床症状や

検査所見 で改善を認めた . しか し血祭交換 療法は

根治的な治療法で はなく, 実際に 2 例で再燃 した .

血渠交換療法の効果を持続させ る には , 成人同様

に後療法 ･ 併用療法の 選択が重要で ある .
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司会 ( 西) ご質問ござ い ますで しょ うか ? 低体温 に

つ い て お聞かせ い た だきた い の ですが, あたためて い ら っ

し ゃ る の ですが
,
そ の時 の 設定温度と い う の は何度く ら

い な の でしょうか? 3 7 ℃くら い で しょうか . 実際私 ども

も透析で患者さんの 返血する血液をあ っ た め る の です

けれ ど
,
設定温度以下に返血血液がな っ て しまうんです

ね
,
で すから37 ℃以下にな っ てしまうわけで す . 子供 の

場合は低体温は非常に重篤な問題 になるの で し ょうか ?

鳥谷部 そうですね . 問題になります.

司会 ( 西) 他に ござ い ますで しょうか? 貴重な症例

ありがとう ござ い ました . 最後になりますけれ ど, 勝 原

病治療における ア フ ェ レ シ ス 療法 に つ い て 第 二 内科伊

藤先生よろ しくお願 い い た します.


