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腫を認め た . 試験開腹 で は腸管 に軽度浮腫を認 め

る の み . 8 月 1 5 日より切迫性尿失禁を認め
,

D I P

で 両側 の 水腎症
,
水尿管 , 膜脱 の 軽度萎縮を認 め

た . S L E を疑 い
,

m P S L の セ ミ パ ル ス 療法を開始

し
,
9 月 2 日当院当科に転院 し た . 腹部所見と し

て 軽度膨隆と庄痛を認め る以外に異常はなく, 檎

査所見は軽度 の 貧血 と血小板減少, 低蛋白, 低 ア

ル ブ ミ ン
,
低 カ リ ウ ム 血症を認め

,
E LI S A 法 によ

る抗核抗体 は陰性だ っ た が
,

F A N A は陽性 で あ っ

た . そ の後低補体血症が進行. 尿蛋白は 0 .1 g だ っ

た が
,

そ の 後 1 - 2 g に増加 . 膜脱生検 で は軽度

の 細胞浸潤を認め た . 入院時腹部 C T で は腸管 の

著し い 浮腫を認め
,
尿路造影 で は両側水腎症 と水

尿 管を認 め た
. 以上より蛋白尿

,
抗核抗体陽性

,

血小板減少
, 栄膜炎 とで 分類基準 を満 た し S L E

と診断された . 入院時より m P S L 5 0 0 m g 計 5 日間

の セ ミ パ ル ス 療法 を行 い
,

そ の 後 水溶 性 PS L

1 2 0 m g を使用. 症状 は
一

時改善 し た が
,
再び腹痛

を伴う下痢
,
曝吐が出現 し

,
低補体血症も進行 し

た
. S L E の 再燃と考え

,
2

･

3 回目 の パ ル ス
,

エ ン

ドキ サ ン バ ル ス ( Ⅳ C Y) ,
血渠交換 , γグ ロ ブ リ

ン療法を行 い
,
低補体 血痕 は改 善 した が

, 下痢
,

腹痛
,
暗吐を繰 り返 し

,
い ずれの 治療法 で も明ら

か な改善 は認 められな か っ た . 尿失禁 の病態と し

て は ル ー プ ス 腹朕炎 による移行部狭窄と萎縮膜脱

が考えられ, 入院時より尿道 カ テ
ー

テ ル 管理と し

た . 水腎症と水尿管 はそ の 後も改善 せ ず
,
尿う っ

滞 による 3 9 度台 の 発熱
,
敗血症を頻繁に繰 り返

し た
. 尿 路管理 と し て

,
2 0 0 0 年 3 月 3 1 日 に両側

腎ろうを造設し
,
発熱 は消失 し た

. そ の 後
,

ス テ

ロ イ ド減量 中の 治療 と し て 血奨交換を主体 と し
,

リ バ ウ ン ド対策と し て シ ク ロ ス ポリ ン も併用 し た

が
,

カ リ ニ 肺炎を併発. これ以上免疫抑制剤を使

用する の は危険と考 え
,

ル
ー プ ス 腸炎 に有効と の

報告 の ある桂枝加苛薬湯を使用 し た と こ ろ
,
大量

の 便排出が見られ
,
腹痛発作 の 頻度も減少 . そ の

後, 漢方,
エ リ ス ロ マ イ シ ン

,
ア ザチ オ プリ ンを

併用 し ス テ ロ イ ドの 減量を計 っ た . 尿路感染によ

る発熱は 11 月以降見られず, また
, 便の 排出も以

前に 比 べ 良好に な っ た . 腹痛 に 対 し
,

ソ マ ト ス タ

チ ン誘導体 で ある オ ク ト レ オ チ ドを 一 時期使用 し

たが
,
食欲不振が見られたため

,
2 W 程で 中止. そ

の 後
, 徐々 に腹痛 の 頻度 は減少 し

,
C T 上も腸管

浮腫の 改善が見られた
. また

,
両側水腎症 は エ コ

ー 上改善が見られるように なり, 尿路造影上も水

腎症 の 改善が見られたため
,
2 00 1 年 3 月に腎ろう

抜去 . 腹痛 の 頻度減少と
, 定期的な排便 ･ 排 ガ ス

により食欲も徐々 に改善 し
,

4 月に I V E 抜去 . 現

在 P S L は 1 5 m g ま で減量し て い る .

【結語】 Ⅳ C Y 療法 ,
シ ク ロ ス ポリ ン

,
血渠交換

療法
,

ガ ン マ グ ロ ブリ ン大量療法, オ ク ト レ オ チ

ド
,

エ リ ス ロ マ イ シ ン などによる治療を行な っ た

が
, 著効 せ ず,

む し ろ免疫抑制 により敗血症 を繰

り返 し た . その た め, 両側腎 ろう
,
I V H に て 管理

し た . ま た
,
漢方薬が消化管症状 の 改善 に有効 で

あ っ た. ア ザチ オ プリ ンを使用 した頃より症状 が

改善 し, 約 2 年を か けて Ⅳ H
,
腎ろうを抜去 で き

た . すで に
,
膜脱や腸管 に線維化をき た し たと思

われる難治例に対 し ても各種治療法を試み る べ き

と 思われた .

2　赤芽球癆を合併した抗リン脂質抗体症候群と

考えられた 1 例

鈴木信明・大森さおり・菊池正俊

吉田 和清

新潟市民病院胃腸原病科

症例 は 5 0 歳
,
女性. 平成 6 年

,
健診で軽度 の貧

血を指摘 され近医受診 し
, 腰原病 が疑 われ, 平成

6 年 1 2 月 2 日
, 当院腎腰療病科を受診 し た . 白血

球減少 ･ 抗核抗体陽性があり
,
全身性 エ リ テ マ ト

ー デス が疑われ経過観察を して い た . 平成 1 3 年 1

月より頭痛,
ふ ら つ き

,
歩行時息切れが認められ,

2 月 1 日当科を受診 し
,
著 し い 貧血を認め入院 し た .

R B C 1 5 9 万/ m m
3

,
H b 5 . 5 g/ dl ,

H t 1 6 .4 %
,

W B C

1 7 0 0/ m m
3

,
plt 3 .5 万/ m m

3
, 綱赤血球 o %

,
尿蛋

白 ( - ) , 抗核抗体 5 1 2 0 倍 ( 均質型)
,
抗 d s D N A

抗体 ( - ) ,
抗 S m 抗体 ( - ) . 抗 C L P 2 G P I 抗体

,

抗 C LI g M 抗体 は高値を示 し
,
1u p u s a n ti c o a g ul a n t

は陽性で
,

J m は 9 3 .2 秒と 著 しく延 長 し て い

た
. 骨髄像 で は赤芽球 の 低形成を認めた . 以上 の

検査より抗リ ン脂質抗体症候群 ( A P S) が考 えら
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れ
,
著 し い 貧血 は赤芽球療 の た めと診断 し, プ レ

ド ニ ゾ ロ ン 4 0 m g/ 日内服を開始 した . そ の後
,
帆

血球減少は改善し た.

【結語】 A P S と赤芽球療 の 合併例 が報告されて

おり
,
留意する必要がある .

3 漬癌性大腸炎の鑑別 を要した腸管 アミ ロイ ド

- シス合併の 関節リウ マ チの 1 例

大潮 雄子 ･ 村上 修
一

･ 石 川 肇
*

遠山知香子
*

I

伊藤 聡
* *

下条 文武
* *

中国 酒
*

･ 村浮 草
*

中野 正明
* *

瀬波病院内科

同 リ ウ マ チ科
*

新潟大学第 二 内科
* *

症例 は
, 7 1 歳

,
女性 . 主訴 は

,
1 9 9 1 年噴 か ら

,

右膝関節痛, 1 9 9 6 年, 関節 リ ウ マ チ ( R A) と診

断され
, p r e d ni s ol o n e 5 m g / 日

, p e ni cill a m i n e が 開

始された . 1 9 99 年, 上部消化管内視鏡 で
, 胃潰癌

を認 め
,

生検 で
,

ア ミ ロ イ ド の 沈着を認 め た .

2 0 0 0 年 9 月
,
食欲不振

,
発熱 があり, 1 0 月 , 当院

に 入 院 し た
. H b 7 . 9 g / dl , 血 沈 1 4 3 m m / 時 間

,

B U N 4 4 m g / dl , C r 1 .9 5 皿 g / dl ,
C R P 1 8 m g / dl , 蛋

白尿 o .2 3 g / 日
,

ク レ ア チ ニ ン ･ ク リ ア ラ ン ス 4 1 . 3

m l/ m i n で あり
,
R A の活動性は高く

,
貧血

,
腎機

能低下を認め た
. 入 院後

, 下血 が あり, 大腸 内視

鏡で
,
直腸に全周性の びらん と出血を認め た . 生

検 で, 問質の 細胞浸潤 , 腺管の変性, 陰か 膿癌
,

ア

ミ ロ イ ドの 沈着を認め た. ア ミ ロ イ ド
- シ ス や潰

癌性大腸炎 の 合併 を疑 い
,

S al z o s u ぬp y ridi n の 内

脂 ,
ス テ ロ イ ドの 注腸を開始 し

,
そ の 後

,
下血は

消失 し
,

H b 8 .9 g / dl , C R P O . 2 m g/ dl と軽快 し た
.

R A の消化器病変は
,

ア ミ ロ イ ド - シ ス
,
血管炎

,

薬剤 などさま ぎま であり
,

まれだが
,
潰癌性大腸

炎 の 合併例 も報告があり, 生検を含め早急 の対応

が必要と考 えられた.

4 骨肉腫, 難治性骨折を併発した R o 也 m u n d -

T 血o m p s o n 症候群

生越 章 ･ 堀 田 哲夫 ･ 川島 寛之

蓄財 慶治 ･ 柴 田 実
*

新潟大学大学院医歯学総合研究科

生体機能調節医学専攻機能再建医

学講座整形外科分野

新潟大学大学院医歯学総合研究科

生体機能調節医学専攻可塑性機能

制御講座形成 ･

再建外科学分野
*

R ot h m u n d - ¶1 0 m p S O n 症候群 は頬 の 紅 斑 など

を呈する こ と か ら強皮症 などの 腰原病と鑑別を要

する遺伝性疾患 である . われわれは骨肉腫を発生

し
, そ の 治療後に難治性 の骨折を併発 し た本症を

経験 した の で 報告する .

症例 は1 9 9 1 年生まれの 男児 で
,
兄が R oth m u n d-

T h o m p o s o n 症候群 で 成長 ホ ル モ ン の 補充療法を

受けて い る . 1 歳か ら両頬 の 紅斑 が出現, 4 歳時低

身長 の た め成長 ホ ル モ ン補充療法を開始 した . 6

歳時右月井骨の 骨肉腫を発症 し
,
手術及び化学療法

を行 い 以後再発転移 はな い . 8 歳時に軽微な外傷

で両側前腕骨骨折を発症, 多数回 の 手術を行うも

現在 ま で骨癒合が得られて い な い
. 本症で は背景

に骨癒合不全状態を持 っ て い るおり
, 骨肉腫 の 発

生 も見 ら れ る こ と か ら
, 原 因遺伝 子 と さ れ る

R e c Q 遺伝子 は骨芽細胞系 に重要な働き をもつ も

の と推察される .

正 特 別 講 演

｢ 加齢促進病 として の勝原病+

東京都立大塚病院リウ マ チ腰原病科 医長

後 藤 異


