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有壬記念館
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1 　 悪 性 関 節 リ ウ マ チ の 兄 弟 発 症 例
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〔症例 1 〕弟 ･ 73 年 に慢 性関節リ ウ マ チ ( R A)

を発症 . 99 年 4 月 8 日 より折周囲の 間欠的腹痛
が

生 じ, 悪心 , 噛吐があるた め入院
･ 身体所見で両背

側下肺野に fi n e c r a ckl e を聴取 し, 両肘 関節
伸側

にリ ウマ チ結節を認めた ･ 腹部は膨隆 し腸音 は減

弱 して い た . また , 仙骨部に皮膚潰療を形成 ･ 検査

で便鮮血が陽性 . 血清学的検査 で は C R P 1 3 ･3 m g

/ dl , リ ウ マ トイ ド因子( R F) 17
00 I U / m l で あ っ

た . 肺 C T で は , 両側下肺野に肺線維症 を認
め た ･

既往に溶出性胸膜 炎が あり, 現症
で 問質性 肺炎,

皮膚潰癌 , リ ウ マ チ 結節 , R F 高値
で ある こ と よ

り悪性関節リ ウ マ チ ( M R A ) と診断した ･ 虚血性

腸炎と これ によ る麻痔性イ レウ
ス と診断 し ･ 中心

静脈栄養により絶食と したと こ ろ 2 週間
で軽快 し

た .

〔症例 2 〕兄 . 9 8 年 3 月 に R A を発症 ･ P S L 20

m g と D
- P C IOO m g の 治療中, C R P が 6 ･

5 m g /

dl と高値 の た め9 8 年 6 月30 日 に入院 ･ C R P 19 ･9

m g / dl , R F 768 I U / m l , R A P A
20 480 倍 と強 い 炎

症を認め た . 入院後, 下 腿伸側 に多発性の 皮膚潰

蕩が 出現 . さ らに , 左動眼神経麻痔 , 排骨神経麻痔

が 出現 . 単神経炎に伴うと考えられ る下肢
の 筋 力

低下, 動眼神経麻痔を認め, 皮膚潰
癌, リウ マ トイ

ド因子の 高値を認めた こ とから M R A
と診断 した ･

【考察】 両者の = L A 分析で H
L A - D R 4 を認

め た . H L A
- D R 4 が 関節外症状 , 特 に血管炎の

発症 に寄与 した こ とが示唆され た
･

2　発熱と頸部痛で発症した大動脈炎症候群の一例

首村守俊・佐藤健比呂
小林理・阿部惇 （県立中央病院内科）
村川英三

症例は22 歳女性 . 発熱 と頚部痛 , 咳欺 を主訴 に

来院 . 非特異的な炎症所見と各種抗 生剤
に反応の

な い発熱を呈し, 乏血症状を認めなか
っ た ･ 頚部

･

胸部造影 C T で 両側総頚動脈, 肺動脈主幹部
の 著

明な壁肥厚を認め, 大動脈炎症候群と診断
さ れた ･

従来大動脈炎症候群は, 炎症所見高値
と血管雑

音や血圧 ･ 脈拍の左右差 , 意識消失発作や めま
い
,

顔面の や せ , しびれ感, 高血圧な
ど･ 血管狭窄によ

る症状で 診断され てきた ･ しか し, 血管内腔の 狭

窄は動脈の 炎症が持続 した結果癒痕化
した 二 次的

な変化であり, これ らの 症状で は早期発 見
･ 診 断

は困難 で ある . 本症例 で は, 高血圧 , 血管雑音 , 乏

血症状 , 脈拍
･ 血圧 の左右差な どの 症状を認めず,

発熱, 頚部痛, 咳取の みで あ っ た ･ 大動脈炎症候群

にお い て は , 頚部痛を認 め る こ と は稀で
はなく ,

早期発見の ため には積極的に本疾患
を念頭 に置く

こ とが必要で あると考えられた ･ 本症例で は頚部

造影C T が早期診断 に有用で あ
っ た ･ また , 副腎

皮質ス テ ロ イ ド薬の 治療 により総頚動脈,
肺動脈

壁の 肥厚の 改善も示され , 経過観察
にも有用 と考

え られ た .
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SL E ( 特に A P S を合併する症例)
で は , 心臓弁
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膜症 はまれ な合併症で はなく, 注意す べ き病態 と

考え, 症例を提示する .

〔症例 1 〕39 歳 , 女性 . 自然流産の 既往が ある . 8

5 年, S L E と診断され た . 抗 C L 抗体陽性で , A P T T

の 延長を認めた . 8 7 年7 月, P S L を開始し, lo n g

で 維持 して い た . 92 年9 月 , 大動脈 弁閉鎖不 全症

( A R) Ⅲ
o

と診断さ れ た . 93 年1 月 , 脳梗 塞を発

症 . 98 年12 月, 再度, 脳梗塞を発症し当院神経内科

に入院した .
A R Ⅲ

o

, C H 50 の 低下, B F P , 抗 C L β

2 G PI 抗体価の 上昇を認め た . 経食道心 エ コ ー で
,

大動脈弁 の 3 弁尖 に , 肥厚を認 め た .
P S L を 10

m g から 40 m g に増量後, C H 50 は上昇 したが , 抗

C L β2 G PI 抗体価の 有 意な低 下 は認め ず , 心 エ

コ
ー

上も A R の改善は明らかで はなか っ た .

〔症例 2 〕42 歳 , 女性 . 77 年, S L E を発症 した .

P S L 60 m g を開始 し, P S L IO m g で 維持 され た .

91 年か ら, 血小板減少 が持続し, 96 年2 月 には , A

R Ⅳ
o

と診断され た . 99 年6 月 , 左下肢痛を認 め ,

ⅠV D S A で, 左膝簡動脈 の 閉塞を認 め た .
こ の 時,

ル
ー プス ア ンチ コ アグラ ン ト( L A C) が確 認され

た . 抗凝固療法を開始し, 当科に入 院 した . C H 50

は低下 し, 抗 D N A 抗体価 は軽 度上 昇 して い た .

P S L を 40 m g に増量した とこ ろ, C H 50 の 上昇と,

L A C 測定時の 凝 固時間の 短縮を認め た . 経胸 壁

心エ コ ー で は
, 大動脈弁右冠尖の 弁尖と弁の 中央

に, 輝度の 上昇 を認め , Ⅲ
o

の A R を認め た が ,

P SL 増量 2 ケ月後にお い ても, 著明な変化 は認 め

なか っ た .

【考察】 S L E における心病変と して, Lib m a n
-

S a c k s 心内膜炎が知 られて い る が , 近年, その 発

症 に抗リ ン脂質抗体 が深く関わ っ て い る ことが示

され て い る . 原発性 A P S に併発 した重 症僧 帽弁

閉鎖不全症に , P S L 40
- 60 m g が有効 で あ っ た と

す る報告もある . 当科で 経験 した A P S を合併 し

た S L E 2 症例で は, ス テ ロ イ ドの増量によ る A R

の 改善は明らかで はなか っ た .
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症例 は5 0 歳, 女性 . 慢性関節リ ウ マ チ ( R A) に

雁思 して15 年後 に, 悪性関節 リウ マ チ ( M R A) を

発症 した . 血小板減少, 急 性腎不 全を合併し当科

に紹介入 院した . 入 院後 , 血液透析 に導入 , Ig M

( 〟 ) 型 M タ ン パ ク血症, Ⅱ型ク リ オ グ ロ ブ リ ン

血症を認 め た . M P O
- A N C A は 陰性 で あ っ た .

ス テ ロ イ ド ･ パ ル ス 療法, P SL の み で は , 血小板

減少, 低補体血症が持続した ため , 血祭交換療 法,

免疫抑制剤( A Z T) を併用 して治療中で ある .

【考察 ･ 結語】 M R A で は R A に比 して ク リ オ

グロ ブリ ン血症を合併する額度が高 い . M タ ン パ

ク 血症を伴う R A で は, リ ンパ 増殖性疾患の 合併

に注意する必要が ある . M R A で は , ク リ オ グ ロ

ブリ ン 血症, M タ ン パ ク血症, 本例では陰性であっ




