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ためcr，　MRI，　ERCPおよび肝生検を行い診断を

行った．肝障害は臨床症状からフロモックスによ

る薬剤性肝障害を疑い原因薬剤を中止したがそ

の後約1ヶ月以上の黄疸の遷延化を呈した，膵炎

にたいしてはステロイド内服により改善をみと

めている．肝障害，膵炎はウルソ内服およびステ

ロイド少量投与により改善をみとめたため引き

続き追加FP療法を4コース施行中であり現在は

病変は縮小改善をしている，生検では確定診断に

は至らなかったが臨床症状より診断治療を行い

原病の食道癌の治療を行った症例である，

31TAFRO症候群の1例
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　TAFRO症候群とは，血小板減少（Thrombo－

cytopenia），全身浮腫（Anasarca），発熱（Fever）

骨髄線維症（Re廿cu五n五brosis），肝脾腫とリンパ

節腫脹（Organomegaly）を呈する全身炎症症候

群で，2010年　高井らが初めて報告した新しい

疾患概念である．

　今回，肝機能障害と興昧深い画像所見を呈した

TAFRO症候群を経験した．プレドニゾロンやシ

クロスポリンによる治療を行い肝機能障害は改

善傾向であったが，現病である骨髄原発悪性腫瘍

の進行により死亡となった．死後のNecropsyに

て肝臓や腎臓に骨髄異型細胞の浸潤を認めた．

　TAFRO症候群は原疾患によっては治療の著効

する例もあり，原疾患の検索が重要と考えられ

る．消化器内科としても原因不明の肝脾腫や発熱

として遭遇する可能性もあり，念頭に置いておく

必要があると考える．

32　顕著な溶血性貧血を合併した若年者急性肝不
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　症例は16才，女性．

【主訴】全身倦怠感，黄疸．

　【家族歴】姉：聴覚障害．

【既往歴】特記すべきことなし．

　【現病歴】生来健康．2012年9月10日頃より倦

怠感，食欲低下を認めまた褐色尿に気づいてい

た．9月21日近医を受診し重度の肝障害を指摘

され当院紹介となった．

　【入院時現症】体温36．3℃　黄疸を認めたが意

識は清明であった．

　【入院時検査所見】ビリルビン18．6mg／dl（直

接型10．3）と上昇しており，prは44．7％と低下

していた．A訂／An＝170／301U／1とAI∫rは正

常値，またALP／γGTP＝120／7591U／1とALPは

全く正常であり特異なパターンを呈していた．ヘ

モグロビン9．2g／dlと貧血を認め，関連して

LDH＝4661U／1，網状赤血球8．9％と著明な溶血

性貧血を認めた．IgGは正常であった．

　【入院後経過】上記の所見より肝疾患に加え血

球貧食症候群などの血液疾患の可能性も否定で

きないと考え経過観察したが，翌日にはビリルビ

ン値上昇に加え，町は36、9％と更に低下，加え

て傾眠傾向となったため，劇症型と判断し血液ろ

過及び血漿交換を開始した．連休明けの24日，

経頸静脈的に肝生検を施行した．肝生検所見では

慢性活動性肝炎の所見であったが，肝細胞の膨

化，大小不同などの変性所見が顕著であった．ま

た尿中銅は14，364μg／1（正常36以下）と著明上

昇，血中セルロプラスミンは10．9mg／dlと低下し

ていた．以上より劇症型のウィルソン病と診断し

肝移植可能な他院へと転送した．

　【考案】ウィルソン病は稀な疾患であるが，明


