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血管炎所見は改善したが炎症反応を抑えられず

TCZを併用し有効であった．本例は不明熱発症後

約20年でPANを発症した.TNFRSF1A遺伝子，

MEFV遺伝子に変異を認めず,既知の自己炎症性

疾患に分類されないが,FMFとPANの合併の既

報は多く，背景に何らかの原発性免疫不全を有し

ている可能性が推浪llされる貴重な症例と考えら

れた．

3 20年の経過後に結節性多発動脈炎所見が顕

在化した不明熱のl例
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症例は26歳，男性． 4歳から不明熱が出現， 9

歳時に特発性若年性関節炎と診断された． 24歳

時発熱が遷延しグルココルチコイド (GC)パル

ス療法とコルヒチン， メト トレキサート，エタネ

ルセプトが併用されたが難治でありトシリズマ

ブ(TCZ)を開始され有効であった． しかしGC

減量に伴い発熱の他，新たに皮下結節，腹痛，陰

萎，手指冷感といった血管炎様症状が出現し急速

に悪化した．上肢血管造影で動脈狭窄，皮下結節

生検で血管炎を認め結節性多発動脈炎(PAN)

の診断でGCパルス療法,WCYが施行された．
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｢膠原病と妊娠」
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