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日時平成10年10月17日（土）

18日（日）

会場 KC会館

福岡市博多区博多駅前3－4－2

会長加藤裕久（久留米大学小児科）
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JR博多駅（博多ロ）より徒歩5分

(博多駅までは福岡空港より地下鉄で約5分、タクシーで約15分）

※期間中のご連絡先

TEL:092-451-8422 (着信専用）

(KC会館：学会専用ダイヤル）

FAX:092-472-7707 (博多全日空ホテル）
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あいさつ

日本小児リウマチ研究会も今年で8回を迎えることとなりました。今回は

従来の会場がどうしても都合がつかず、幹事の先生方にもご相談し福岡で開

催することにしました。先生方にはご迷惑をおかけしますがよろしくお願い

申し上げます。

これを機会にいくつかの試みをさせていただきました。それは最近、演題

数も増えてきたため、土、日の2日にまたがって行うこと|こしました。先生

方には土曜日に1泊していただく事になりますが、懇親会|こも出席いただき
毎

博多の夜もお楽しみいただきたいと存じます。また、今回が最初と思いますが、

特別講演|こロサンゼルス小児病院のバーンスタイン教授をお招きしました。

JRAの最近の話題を話していただこうと考えております。私だけの感じかも

しれませんが、小児リウマチの分野は他の分野にくらべ国際的な交流が少な

かった様にも思います。これを機会に国際的なデイスカツシヨンができ、ま

た日本の仕事も知っていただけたらと思いました。そのため抄録|こも英文の

タイトルを付けていただきました。

小児リウマチの分野は小児科学会でも、 リウマチ学会でもマイノリテイで

すが、難治性の患者さんを多く抱え臨床上も重要な分野であります。また臨

床免疫学の中でも菫要なフィールドと考えております。今回、47という今

までで最も多い演題をいただきました。実りある会になりますよう、宜しく

I

F

お願い申し上げます。
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第8回日本小児リウマチ研究会

会長加藤裕久

久留米大学小児科
’
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第8回日本小児リウマチ研究会のお知らせ

1.会期平成10年10月17日（土) 13:00～18:30

18日（日） 8：30～12：30

2.会場 KC会館（福岡市博多区博多駅前3-4-2)

※期間中のご連絡先

TEL:092-451-8422(着信専用）

(KC会館：学会専用ダイヤル）

FAX:092-472-7707(博多全日空ホテル）

3．受付

1）会場費は3,側円、抄録集は1,500円です。

2）平成10年度会費未納の方は5,側円をお納め下さい。

3）第1日目終了後、会場となりの博多全日空ホテルにて

懇親会を行ないます。会費5,側円です。是非ご参加下さい。

一般演題・スライド

1）発表時間

一例報告講演5分、討論4分

その他講演6分、討論4分

演題数が多いため上記のようにさせていただきました。

時間厳守でお願いします。

2）プロジェクターは会場に1台です。

スライドは35m版で、講演時間内で提示可能な枚数で。スライドは35m版で、講演時間内で提示可能な枚数でお

4．

願いします。

3）スライドは講演30分前までに、スライ‘ド受付にご提出下さい。
4）発表済みのスライドは講演終了後、速やかにお受け取り下さい。
5）次演者、次座長はそれぞれ次演者席、次座長席におつき下さい。

5.幹事会 10月17日（12：00～12：45）

場所：博多全日空ホテル2階：桜の間

第8回日本小児リウマチ研究会
会長加藤裕久（久留米大学小児科）

問合先
〒830-0011福岡県久留米市旭町67
久留米大学小児科担当：伊達是志
TEL:0942－31－7565

FAX:0942-38-1792

E-mail:yukii@med.kurume-u.acjp
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第8回日本小児リウマチ研究会

第1日目 10月17日(土） 13:00～18:30

幹事会（12：00～12:45）

－博多全日空ホテル2階：桜の間にて－
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開会の辞・会長挨拶（12：55～13：00）

1）皮唐筋炎（13：00～13：30） 座長：川合博

●

1．皮膚筋炎の一女児例～血清サイトカインの検討～・…･･…………………………ll

北里大学小児科 石川義人

2．初発時・再発時にシクロスポリンに反応したステロイド不応性皮層筋炎…･･…･ 12

鬼頭敏＝
滋賀県立小児保停医療センター小児科

3．小児皮膚筋炎におけるMmの有用性…･･…･………･……………･…･……･･……･…13

鹿児島大学小児科 前野伸昭

2）シェーグレン症候群（13：30～14：00）
座長:鉾之原昌

4．経過中にS肥を発症した萎縮性胄炎を伴うsubclinicalSj6gIen症候群の1女子例…14

信州大学小児科 松浦宏樹
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5．紫斑を呈したsbclimCalgOgren症候群の3例
(nonpalpablepurpural例とpalpablepurpura2例）……………………………………15

横浜市立大学小児科 相原雄幸

6．若年発症町Ogren症候群の診断手順………………………･………･……･……………16
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3）自己抗体・結合組織病（14：00～14：40） 座長：矢田純一

7．抗セントロメア抗体陽性の母体から出生した

先天性血管拡張性大理石様皮疹の1男児例……………………………･…………･･17

伊那中央総合病院小児科 瀧澤正浩

8．特異な臨床像を呈した抗RNP抗体陽性の3女児例…………………………………18

東京慈恵会医科大学小児科 和田靖之

9．肺炎を機にSIADHを呈した肺線維症合併の混合性結合組織病の1女性例………19

信州大学小児科 伯耆原祥

10.著名な心嚢液貯留を呈しサイクロフォスファマイド・

パルス療法が奏功したUCTDの男児例……………………･…………･…･…………20

佐久総合病院小児科 山崎和子

4）肝・消化器疾患（14：40～15：10） 座長：伊藤保彦

ll.クローン病の2歳女児例…･…･…………･………………･……………･･……………21

山口大学小児科 古賀まゆみ

J イ

旬

12.重篤な蛋白漏出性胄腸症を来した小腸潰瘍の8歳男児例…………………………22

山口大学小児科 長谷川俊史

13.肝硬変を伴った自己免疫性肝炎に対するシクロフォスフアミド・

パルス療法～ovedap症候群が疑われた幼児例～…………………………………23

中島章子横浜市立大学小児科

コーヒーブレイク（15：10～15：25）
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座長：吉野加津哉5)JRA(1) (15:25～16:05)

14.皮層サルコイドーシスを合併したJRAの一男児例・………･…･……………………24

鹿児島大学皮膚科 四本信一

↓
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15.頸椎症状で発症した若年性関節リウマチ(JRA)の3例………………………･･･…25

鹿児島大学小児科 今中再之
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16. JRA(若年性関節リウマチ)における成長障害………………………………………26

国立小児病院感染リウマチ科 小林信一
＋，
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叩 17. JRAにみられる成長障害の発生機序に関する検討…………………………………27

鹿児島大学小児科 根路銘安仁
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6)JRA(2) (16:05～16:45) 座長：武井修治

18.難治性全身型若年性関節リウマチに対する治療の検討……………………………28

岐阜大学小児科 坂口平馬
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Ｅ 19． リポイkステロイド剤(リメタゾン)静注で加療した

O

若年性関節リウマチ3歳女児例……………………………･……………･……･……29

千葉県こども病院アレルギー免疫呼吸器科 山口賢一
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20．ミゾリビンが奏功した全身型若年性関節リウマチの1症例………………………3O

久留米大学小児科 伊達是志

）

21.ミゾリビンを中心とした併用療法で関節破壊の進行が遅延した

多関節型若年性関節リウマチの1症例……．．……･………………･…･…………･…31

社会保険船橋中央病院小児科 斎藤公幸
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座長：立澤宰7)JRA(3) (16:45～17:25)

22.DMARDsの有効性に対する客観的早期評価の試み…………………………………32

武井修治鹿児島大学小児科

23.若年性関節リウマチ(JRA)における血清ヒアルロン酸の診断的意義の検討……33

鹿児島大学小児科 重森雅彦

24.若年性関節リウマチ(JRA)の診断および関節炎評価におけるMRIの有用性……34

長野県立こども病院血液・腫瘍科 中田節子

25. JRAの遺伝要因の研究(TNF-aのpmmoterenhancer領域及び
HLA領域遺伝子のDNAタイピングによる解析）……………………………………35

神薗慎太郎久留米大学小児科

特別講演（17：30～18：30） 座長：加藤裕久

「Current issuesmthemanagementofjuvenilerhemMoidarthritis」

BramBemstein,M.D.

ロサンゼルス小児病院

南カリフォルニア大学

リヴjマチ科主任

小児科教授

懇親会（博多全日空ホテル2階：万葉の間）

※19:,00より2時間ぐらいを予定しております。
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第2日目 10月18日（日） 8:30～12:30

1)MAS(8:30～8:50)

i

座長：和田紀之

26.全身型若年性関節リウマチの再燃からマクロファージ活性化

症候群に移行し、治療に難渋した1男児例・…………………………･……･………36

！

伊部正明横浜市立大学小児科
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27.血球貧食所見を認めない重症MASで発症した全身型JRAの一例…………………37

東京女子医科大学小児科 平野幸子
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殉 28.眼底病変を合併したSLEの3症例……………………………………………………38

横浜市立大学小児科 片倉茂樹

旱（
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29.経渦中に急性膵炎を発症したSLEの1男児例………………………………………39

鹿児島大学小児科 中江祐美子
§
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30. lupusentempathyを合併したSLEの4例………………………･……………．．………40

川内市医師会立市民病院小児科 森浩純
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31.末梢神経障害を合併したSLEの13歳女児例…………………………………･……･･41

山口大学小児科 田代紀陸

3)SLE(2) (9:30～10:10) 座長：横田俊平

32.急速進行性腎炎を呈し、血漿交換が奏功したループス腎炎の1女児例…………42

埼玉県立小児医療センター腎臓科 今立明宏
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33.血小板減少と溶血性貧血で発症したSLEの一例……………………………………43

日本大学小児科 中野優子

34.多発性皮膚潰瘍に次いで指端壊死、頭蓋内出血をきたしたSLEの1女児………44

鹿児島大学小児科 赤池治美

35.突然発症の後腹膜出血で死亡した全身性工リテマトーデス(SLE)の1例………45

琉球大学小児科 金城紀子

4)抗リン脂質抗体（10： 10～10:40) 座長：河野陽一

36.多彩な臨床経過をたどり、 CY-Aにて寛解を得たSLE-APSの一例……………46

国立小児病院感染リウマチ科 出口 靖

37.原発性抗リン脂質抗体症候群の腎症に対するミゾリビンの効果…………･…．．…47

順天堂大学小児科 大友義之

38.血漿交換療法、シクロフォスファミドパルス療法が奏功した

劇症型抗リン脂質抗体症候群の一例…………………………………………………48

４
１
⑨
●

。
り
● 宮前多佳子横浜市立大学小児科

コーヒーブレイク（10：40～10：55）

5）血管炎（10：55～11：35） 座長：稲毛康司

39.乳児期に発症し、視神経網膜炎、難聴を合併した

全身型JRA類似の血管炎の1例………………………･･･……………………………49

鶴田悟静岡県立こども病院アレルギー科

40.著明な大動脈拡張を認めた大動脈炎症候群の一例……･……･･……………………50

杏林大学小児科 岡本静香
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41.皮層病変を主徴とした結節性多発動脈炎の1例……………………………………51

手稲渓仁会病院小児センター 崎山幸雄

42.巨大冠動脈瘤をきたした乳児結節性多発動脈炎の一例……････…………･……･…52

済牛会横浜市南部病院小児科 宮前多佳子

＄

6）高IgD血症(11:35～11:55) 座長：崎山幸雄

43.発熱、関節痛を繰り返し高IgD血症を呈したl例…………………………………53

杏林大学小児科 保崎智子
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44.成長障害と高IgD血症を伴った慢性反復性髄膜炎の一例…………………………54

国立小児病院内分泌代謝科 山崎英次

7）その他の疾患（11：55～12：25） 座長：前田某晴

45.皮層、神経症状が主要な症状であったCINCA症候群………………………………55

日本大学練馬光が丘病院小児科 稲毛康司

‘

46．自己免疫性疲労症候群患者における圧痛点の分布と

線維筋痛症との関津について…………………………………………………………56
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日本医科大学小児科 伊藤保彦
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日本大学練馬光が丘病院内科 大久保陸洋
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＜特別講演＞

CURRENTISSUESINTHEMANAGEMENTOFJUVENILERHEUMATOIDARTHRITIS

BramBernstein,M.D. ProfessorofPediatrics,UniversityofSouthernCalifOmia

I

1

JRAaffectsapproximatelylOO,000childrenintheUS・ T11ediseaseishighlyvariable,producing

substantialdisabilitymsomccases.Patientsaredividedintosystcmic,polyarticularandpauciarticular

groupsaccordingtomodeofonset.Treatmentismdividualizedandmcludesdrugs,physicaltherapy,

andsurgery・ManagementhasundergonesubstantialchangcmthepastlOyears.Althoughitstill

beginswithrapidactingantiinnammatoryagents, second linedrugsarc institutedearly. They

includehydroxychloroquine,methotrexateandsulfaSalazine. TYlebeneficialeffectofmethotrexate

issuchthat it isconsideredthe ''goldstandardi'. Inlowdosesitsmechanismofactionmaybe

largelyantiinnammatory,duetoadenosineaccumulationintheliver,ratherthanimmunosuppressive.

Hydroxychloroquine isoftengivenconcomitantly. CyclosporincA, animmunemodulatorthat

inhibitslL-2,appearseffcctivcmmanyrcfractorypaticnts, includingsomewithscveresystemic

disease・ Dosageshouldbelowtoavoidnephrotoxicity・ Combinationthcrapywithmethotrexate

showspromise.Highdoseintravcnousimmunoglobulin(2gms/kg)atmonthlyintervalsiseffective

msomerefractorycascs.

Biologicagcnts,suchastumornccrosisfactorreceptorprotcin(TNFR:fc),andvariouscytokinc

inhibitors,areanexcitingnewdevelopment. PreliminaryresultsofaNorthAmericancollaborative

multicenterstudyofchildrcnwithJRAshowextremelypositivcresultsfrombiwecklyinjcctionsof

TNFR:fC. Immunosuppressivc thcrapics, usedmvcry severe cases, includc azathioprine,

cyclophosphamidcandchlorambucil. Cyclophosphamidcandchlorambucilarcmoreeffectivcbut

morchazardous.

Systcmiccorticostcroidsare reservedfOr life thr"cningdiseaseand, occasionally, sevcre

polyarticulardiscase・ Evensmalldoscsovertimecauseserioussideeffccts,mcludingavascular

necrosisandgrowthretardation.Altematedaytreatmentavoidssideeffects,but !ioffday''symptoms

maybesevere. Intennittentpharmacologicdosesaredramaticallyeffective,butimprovementmay

notbesustained、 Topical therapy, suchassteroideyedropsfOriridocyclitisandintraarticular

injcctionoflongactingsteroidavoidsmostsidecffccts.

Unlessrangcofmotionandmusclestrcngthismaintained,controlofsynovitismaynotresultm

goodfUnction.Aphysicaltherapyprogramshouldbeginifjointinvolvementispersistent. Physical

modalitiesincludeexercise,splintingandpositioning,andserialcasting・Patientsshouldbeencouraged

toambulateandavoidwheelchairs. JointrcplacementcanallowsuccessfUlrehabilitationfOrthe

childoradolescentwithadestroyedjoint.

’
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l.皮膚筋炎の一女児例～血清サイトカインの検討～

北里大学小児科

石川義人、小川倫史、敷島康史、佐伯敏亮、川野豊、野間剛
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口

【はじめに】皮膚筋炎は、血管の炎症を主体とし、筋肉細胞を中心に種々

の細胞破壊を特徴とする疾患である。M-C師は、種々の細胞から分泌さ

れマクロファージを活性化し、また、TNF－aと並び、細胞のアポトー

シスを誘導する炎症性サイトカインの一つであることが報告されている。

皮膚筋炎の一女児例を経験し，臨床症状に伴うサイトカインの変動につ

いて検討した。 【症例】筋力低下、筋痛を主訴に来院した4歳女児。顔

面の紅斑や歩行中、転倒しやすい事で発症し、4ヶ月間の経過中、手指冷

感、手掌紅斑、ヘリオトロープ疹、ゴトロン徴候などを認めた。血液検

査では、筋原性酵素や炎症反応の軽度上昇を認めた。また、筋電図では

筋原性変化を示し、筋生検では、真皮の血管蛇行、繊維増殖を認めた。

免疫学的検査では、補体系に異常なく、血清免疫グロブリンはいずれも

高値であった。血清M-C甑値の検討では、初診時1993U/ml(正常く

1000uml)と高値を示した。患児はステロイドにより加療され、症状

の改善に伴いM－C師値の低下をみた。ステロイ膜の減量により一時症状

は増悪したが、M-C別植も同様に増加傾向を示し、症状の遷延に伴って

変動した。さらに、ステロイ豚パルス療法の施行により副犠を認めると、

それに伴いM-C師値は低下した。 【結語】M-CWは皮膚筋炎の症状の

増悪期に増加した。疾患の誘導、増悪因子として病態にかかわっている

可能性が示唆された。
イ

S磁哩mlevds㎡imammaMy呼油nesmacase㎡dematmyo副越s

YO血蜘鴎HIKAWAetal.

の即arm"t㎡Pemam"mtasatoUniv唾罰靭S曲皿㎡肋didn9
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2．初発時・再発時にシクロスポリンに反応した

ステロイド不応性皮層筋炎

滋賀県立小児保健医療センター小児科

鬼頭敏幸、平松英文、澤田眞智子、

藤井達也、伊藤正利、奥野武彦

症例は4歳男児、2カ月前より階段がのぼりにくくなった。1カ月前より

登坂性起立を認めた。水痘罹患後に顔面紅斑(Heliotrope疹)を認めた。起立

不能・全身倦怠感を主訴に外来受診｡CPK454m八Am231U/lと筋原酵素

の上昇を認めた｡1994年4月26日入院となった｡抗核抗体320倍(spekled,

homog切ouspattem)、 リウマチ因子・抗Jo-1抗体・抗RNP抗体ともに陰性

であった。上腕二頭筋の生検で周鞘の血管周囲に著明な単核細胞の浸潤、

perifascicularatropllyを認め皮層筋炎と診断した｡入院後PrednisoloneZmg/Kg
を8週間内服させ、紅斑は消失したが、筋力の改善はわずかであった。

Prednisoloneを減量しながらMIX5mg→10mg→15mgMkと2カ月間加え

たが無効であった。入院4カ月後(8/10)よりcyclospo血eA((yA)80→100-

125→150mgと増量し9月中旬よりは150mg/dayとし、 10月初めには
PredniSoloneも中止した。この頃には起立可能となり退院。外来でフォロー

されていた｡約3年間の外来フォロー中にCyAを漸減し97年7月以降は

60mg/dayとなっていた。 1998年2月感冒(､伽enza？)に罹患。98年3月

27日に大腿部痛を訴えCPK値が2026m/T4と上昇してきた｡4月7日より

CyA180mg4月20日よりCyA240mgと増量していたが、筋痛・上肢挙上
困難となり同病の再燃を疑われ4月22日入院となった｡筋電図上上腕三角

筋に筋原性変化が認められた。CyA240mgで加療継続し、筋原酵素の正常

化、筋痛・自覚症状改善を見た。現在CyA漸減中で再燃を認めない。

Cyclogporlnetreatmen[forsteroid-resistantdennatomyositis

ToshiyukiKITOH,etal. (TheMedicalCenterfOrChildren,Shiga
DepartmentofPediatrics,DivisionofPediatricHematology/Oncology)
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3．小児皮層筋炎におけるMRIの有用性

鹿児島大学医学部小児科、保健学科1）

前野伸昭、武井修治、根路銘安仁、中江祐美子、森浩純、

赤池治美、今中啓之、重森雅彦、鉾之原昌1） 、宮田晃一郎

【目的】小児皮層筋炎は筋症状や筋逸脱酵素の上昇を伴わない症例も稀

ではなく、その客観的診断には筋生検や筋電図等が必要となる。しかし、

これらの検査は簡便性に欠け，侵襲が少なくない。一方、Mmは簡便で、

頻回の検査が可能である。 これまで皮層筋炎におけるMRIの有用性はい

くつか報告されているが多症例での長期の検討はない。今回、我々は皮

層筋炎患児5例においてMm像の変化と病勢との関連性について検討した。

【対象・方法】対象は当科で管理中の小児皮層筋炎5例（男児3例、女児

2例）である。全例が皮疹を有し、筋生検にて診断が確定している。治療

は全例でプレドニゾロンが用いられ、 うち2例でメソトレキセー卜が併用

されている。MRIは活動期と非活動期それぞれにおいて両側大腿部を中

心に撮影し比較・検討を行った。また、筋炎のマーカーとしてGOT、

UlH，CPK、アルドラーゼを同時に測定した。

【結果】皮層筋炎5例のうち初診時に何らかの筋症状を自覚していたのは

3例(60%)、 CPK･アルドラーゼ等の筋逸脱酵素の上昇が認められたの

は3例(60%)であった。一方、MHでは全例にT2強調画像で大腿筋部に

高信号域を認めた。T1強調画像では異常所見は認められなかった。非活

動期のMmでは所見のあった5例中4例で所見が消失していた（治療開始

後平均5.3か月） 。

【結語】MRIは皮層筋炎が疑われる際、皮層生検の必要性を決定づける

判断材料となりうる。また治療効果判定の指標として有用である。
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4．経過中にSLEを発症した萎縮性胃炎を伴うsubclinical
Si6印en症候群の1女子例

信州大学小児科

松浦宏樹

飯田市立病院

長沼邦明

篠崎康治 上松一永 小宮山淳

． 【ぜ

膠源病は多彩な全身症状をきたし､穆徽の疾患が併発することもまれではない。

脚南を機にsubchnical$6gen掴戻群と診断し､総圖謬擦中にSLEを発症した女

子例を總験したので報告する。

症例は14歳の女子b主訴は蛋白尿。 1994年12月､腹痛が出現し､増悪と軽

快を繰り返していた｡19粥年1月､近医を受診し血清総蛋白の高値を指摘された。

IgG高値で､抗核抗体･抗SS-A･抗SS-B抗体がいずれも媛牲､口唇部生検所見
でリンパ球浸潤および腺管構造の破壊があり、乾燥症状を伴わないことから

subchicalSi6gren症候群と診断された｡脚南の糖査で消化管内徳滝を行ったとこ
ろ､萎縮性胃炎が認められた｡1997年7月、蛋白尿があり､抗DNA抗体が上昇

し補体値が低下してきたため､s肥の発症が疑われ入院した｡入院時､右頬部に

20mm大の紅斑を認めた｡検査所見:WBC3,020/"1(lym38%)､Hbl2.7g/dl，

Plt25.3×104/"1,TP8.1g/dl､Alb2．8g/dl,T-Choll84mg/dl､TG340mg/dl、

CRPO.02mg/dl､ESR97/117､IgG3,622mg/dl,RA2+､RAHA×640､LEtest

(-)､抗核抗体×2,560,抗DNA抗体36.61U/ml､抗SS-A抗体×16､抗SS-B

抗体×16,C351mg/dl､C420.3mg/dl 、CH5028.2U/mlo尿蛋白2.2g/dw、

シルマーテスト(一)、耳下腺造影でappletIeesign(+)であった｡また､腎生検所見

はlupusnq)hlitisclassVbであり､SLEの併発と診断した。

ブﾚドﾆゾﾛﾝ60mg/d叩の内服零淘寮鍛始し､SIEは寛解伏態になった。
また､ブﾚドﾆゾﾛﾝの減盈時にﾐゾﾘビﾝ100mg/dayの内服を行った｡現在尿蛋
白､抗DNA抗体価､補体値などほ改善し､良好な経過をたどっている。

罰ogen症候群では一般的に無治療で経過をみることが多いが､本例のように
SLEなどを合併することがあり､注意深いフォローアップが必要と思われる。
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AcaseofsubclinicalSj6gmnsyndromewithatrophicgastritiswhicheventually

developedsystemiclupuserythematosus.

HirokiMatsuura,et・al.(DepartmentofPediatrics,ShmshuuUniversitySchoolof
D

Medicme)
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5．紫斑を呈したsubclinicalSj6gren症候群の3例

(nonpalpablepurpural例とpalpablepurpura2例）

横浜市立大学医学部小児科
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はじめに乾燥症状を呈さないsubclinicalSj6gren症候群症例では発熱、再発性耳
下腺腫脹、関節痛、 リンパ節腫脹、紅斑などが認められる。今回我々は、紫斑を

呈したsubclinicalSj6grensyndrome(SS)の3症例を経験したので報告する。
症例1 ： 12歳4カ月、女児。m加証ysubclmicalSSo平成6年4月全身倦怠感、下腿

の点状出血斑tlonpalpablepurpur鋤にて発症。ESR54mmd1r,ANA1:2560(H&S),

AMA抗体5.9mAnLCH5038.5Uんnl,Yg137.5%, IgG4120mg"1,RF137.4UAnL抗

SS-A抗体1:256,抗SS-B抗体1:128,唾液腺造影:RubinPHohⅡ度,口唇生検：細胞浸

潤,萎縮,繊維化。PSL内服開始後漸減。症例2 :7"5カ月、女児。SLE+s"ondary

subclmicalSS+APS･平成10年3月全身倦怠感、発熱、下肢の点状出血斑(palpalie

purp皿の、蝶形紅斑、関節痛にて発症。ESR101mm/hLANA1:2560(H&S),ADNA

抗体15001U/ml,CH508.2U/mLYg147.4%, IgG37mmg/dl,RF24.4UAnL抗SS-A抗

体>2444Uml,抗SS-B抗体42.9U血↓LAqACL陽性。腎生検:WHO分類Ⅳb型。口

唇生検：細胞曼潤。mPSしぐルス療法3クール施行。次いでCYパルス療法を施行中。

症例S: 15歳4ヵ月、女児。SIE十s"ondarysubclmicalSSo平成5年明紅斑、蛋白

尿、血尿にて発症。$R136mm/hLANA1:1280(H&S),ADNA抗体3.2mhnldIS0

12.4UAnLY-g140.0%, IgG3420mgdl,RF30.3UAnL抗SS-A抗体1:256,抗SS-B抗体

1:128,抗RNP抗体1:16,抗Sm抗体1:2,尿蛋白3十,潜血3十,腎生検:WHO分類Ⅳ型。

唾液腺造影:R曲m-Hoh皿度,口唇生検：細胞浸潤。mPSLパルス3ｸｰﾙ十Y君lにて治療
開始、PSL+MZRにて治療。平成6年明腹痛、上下肢の点状出血斑①alpabhpuIpura)
出現。mPSLパルス1ｸｰﾙにて軽快。

考案SSにおける点状出血斑の成因については高Y-glによるhyperYiscosityとされてき
たが、最近は血管炎によるものとの考え方が主流となってきている。

結語今回の症例では形態学的に2種類の紫斑の出現を認めた。特にpa坤曲le
purpuraを認めた2症例についてはアレルギー性紫斑病との鑑別は困難であった。

nlreecmes㎡subclinicalSj6grensyndmmewithpumura.

YukohAihara,M､D・

Dept・㎡PediatricsYokohamaCityUniversitySchool㎡Medicme
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6．若年発症司ogren症候群の診断手順

千葉大学医学部小児科、 1)鹿児島大学医学部小児科、

2)社会保険船橋中央病院小児科

○冨板美奈子、武井修治1)、斎藤公幸2)、河野陽一

【目的】SjOgren症候群(SS)の診断基準は、従来の乾燥症状を重視した
ものから、病理学的検査所見や血清学的検査所見を重視したものに変わ
りつつあり、本邦でも新しい診断基準が近々施行される見込みである。
そこで、診断の中心的要素となる口唇小唾液腺生検や耳下腺造影をどの
ような症例に施行するべきかを、これまでにSSと診断した症例の症状
や検査所見から検討した。
【方法】 1987年から1998年6月までに千葉大学小児科、および鹿児島大

学小児科でprimarySSと診断した25例を対象とした。診断にはシェーグ
レン症候群研究会の診断基準改訂試案第1案を適用した。これらの症例
について、診断のきっかけとなった症状と検査値の異常の出現頻度と診
断の中心となった項目の関係について検討した。
【結果】診断を確定させた項目では、 口唇生検陽性19例、耳下腺造影陽
性かつ抗SS-A抗体または抗SS-B抗体陽性が3例(口唇生検未施行)、両方
満たす例3例であった。診断のきっかけとなった症状は大きく4つに分け
られた。発熱14例、皮層症状3例、臓器障害6例、検査で偶然リウマチ因
子陽性2例、である。発熱例はさらに耳下腺腫脹のある群と無い群に分
けられた。各群の免疫学的検査の異常について症状との関係を検討する
と、皮層症状や、何らかの臓器障害がきっかけとなっている症例、発熱
と反復性耳下腺腫脹のある症例では、 自己抗体の陽性率が高かった。発

箒鰯毒蕊鱈隠吉震藤詮灘三三藤鬘騨襄鱒勗た。
若年SSの診断の手順としては、発熱、皮疹などの症状から膠原病が疑

われた場合、 IgG、抗核抗体、 リウマチ因子、抗SS-A抗体、抗SS-B抗体
を検査し、いずれかが陽性ならば口唇生検を施行することが勧められる。
また、 リウマチ因子陽性の症例を診た場合には、 SSも念頭にいれて精
査をすることが必要と_思域Lる．

｢律

／
●

Adiagn.sticstrategyofjuvenileSj6gren'ssyndrome.

殉棚岫Minako,DepartmentofPediatrics,ChibaUniVarsity

－16－



F露
1難
』4･･

､.【::.、
ﾛ曲･

『 ::.､

才lﾔ．
h ::ず

7．抗セントロメア抗体陽性の母体から出生した
先天性血管拡張性大理石様皮疹のl男児例

伊那中央総合病院小児科
瀧澤正浩、松崎聡、中山佳子、藪原明彦

信州大学医学部小児科
小宮山淳
同 皮層科
小口美抄枝、斎田俊明
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先天性血管拡張性大理石様皮疹（以下CMTC)は、出生時にすでに認めら
れる大理石様皮疹と細小血管拡張を主徴とし、種々の奇形を合併するこ
とがあるまれな疾患である．抗セントロメア抗体陽性の母体から出生し
たCMTCの1男児例を経験し、この自己抗体が本症の発症に関与した可能
性が推測されたので報告する．
（症例） 日齢O，男児．平成9年5月1日に在胎38週2日で,母体が重

雷蕊繧溌総騨蕊霞Iこ至圭壽総鎖髭懸駕離職
色斑を認め、皮膚科にてCMTCと診断された．外表奇形、心奇形はなく、

墾離些宴晏蕊壷辮､狼呈宝呈掌躍蔑艤嬬簑謡"蒲、
Hbl2.0g/dL,Plat405×103/"L、 AST261U/L, ALT251U/L,LDH5291U/L、
IgG335mg/dL,IgA798mg/dLIgM83.3mg/dL,C357.7mg/dL,C417.0mg/dL,
CRP<0.25mg/dL、抗核抗体80倍、抗セントロメア抗体160倍と陽性で、
抗DNA抗体、抗SS-A抗体、抗SS-B抗体、抗RNP抗体は陰性だった．母
親は出産まで無症状であったが、その後レイノー現象や手指のこわばり

辮瀦こ篭賓齢銘陰驍洙寄手離鵠蝶霞曇を消
失した．

（結語）抗セントロメア抗体陽性の母体から出生したCTMCの1男児例を
経験した. CMTCの原因は不明であるが、その発症と自己抗体との関連に
ついて現在までに2例報告されている． しかし、抗セントロメア抗体に
関して検討はされていない．抗セントロメア抗体はCREST症候群に比較
的特異的に出現する自己抗体であり、またCREST症候群では毛細血管拡
張が特徴的である．本例では母体から経胎盤的に移行した抗セントロメ
ア抗体がCTMCの発症に関与した可能性もあり、本症の発症機序を考える
うえで興味深く思われた．
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8．特異な臨床像を呈した抗RNP抗体陽性の3女児例

東京慈恵会医科大学小児科
和田靖之、和田紀之

東京慈恵会医科大学柏病院小児科
久保政勝
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抗RNP抗体は、MCTDに特徴的な抗体とされていたが、近年内科領域では

MCTDに必ずしも特異的でないとする報告例も散見されてきている。今回

我々は、初診時に抗RNP抗体が陽性で、その後さまざまな胸部病変を合併

するという異なった経過をたどった抗RNP抗体陽性の3女児例を経験した。

【症例1】 15歳の女児。平成1年12月よりレイノー症状を訴え、平成3年4

月に当科受診、抗RNP抗体陽性、抗SIn抗体陽性を呈していた。その後腎

生検目的のために同年7月に再入院。腎生検後に、発熱、呼吸困難が出現、

胸部X線で胸水貯溜を認めた。

【症例2】 15歳の女児。平成7年6月に左肘関節痛が出現、同年10月に突然

発熱、胸部痛が出現し当科入院。検査所見では抗RNP抗体陽性、抗Sm抗

体陽性。その後治療抵抗性の反復性の心嚢水貯留がみられた。

【症例S] 19歳の女性。 13才時にレイノー症状が出現、抗RNP抗体単独陽

性でMCTDと診断。非ステロイド性抗炎症剤およびCa拮抗剤等で加療をさ

れていた。平成9年9月関節症状が増悪し当科入院。呼吸機能検査では

DI_Coの低下、胸部CTでは背側部を中心に問質性の陰影を認めた。

【結謝今回我々が経験したうち【症例1】,（ 【症例2】は、抗RNP抗体、抗
・釣

Sm抗体がともに陽性で胸水、心嚢水の貯溜を認めた。また抗RNP抗体単

独陽性の【症例3】では問質性肺炎が合併した。このように疾患特異性が

高いと考えられている抗RNP抗体の陽性例であっても胸部合併症が異なっ

ており、内科領域と同様に再検討が必要であると考えられた。

P訓
ごJ■酌
宇却

b望 ▲ 』

今寺
匪宣,

』ず唖

礎
遮
群
騨
揮
諺
・
詠
簿
駒

～

ThreegirlswithpositivefOranti-RNPantibodies

thatpresentspecificclinicalcourse

YasuyukiWADA,etal. (DepartmentofPediatrics,

TokyoJikeiUniversitySchoolofMedicine)
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9．肺炎を機にSIADHを呈した肺線維症合併の混合性結合組
織病の1女性例

信州大学小児科

伯耆原祥上松一永

南雲治夫安井耕三

中川裕美篠崎康治

小宮山淳

混合性結合組織病(mixedconnectivetissuedisease:MCTD)

は肺線維症を合併しやすく，また，肺病変からSIADHが発症するこ

とが知られている．肺線維症に肺炎を併発しSIADHを発症した

MCTDの女性例の長期経過について報告する．

症例はSS歳，女性. S歳頃から発熱と関節痛を認め，若年性関節

リウマチの診断により治療. '1984年からプレドニンSmg/B, "f

ンダシン25mg/日の投与を続けていた. 198ｱ年，抗RNP抗体陽
性からMCTDと診断した. 1993年から両側下肺野に網状陰影が出

現したため，肺線維症の合併と考えたが治療の変更はしなかった．

1996年から労作時に息切れが出現した． 1998年4月，咳嗽があり

風邪の治療をしていたが，突然嘔吐と軽度の意識障害が出現した．

WBC7,920/ILI,Hbl4､29/di, PIt l6.1xlO4/ILl. lgA107'
mg/dl, IgM181mg/dl, IgG1,938mg/dl.CRP16．2mg/dl.抗
核抗体20,480(SP),抗RNP抗体x64.胸部X-Pで肺炎像を認め，

血清ナトリウム値低下(122mEq/I)と尿中ナトリウム値の上昇

(17SmEq/l)からSIADHと診断した．抗生剤の投与と水分制限
などにより肺炎とSIADHは改善した．心エコーで肺高血圧，肺機能

検査で拘束性障害(%VCS6.3%,1秒率80.5%)と拡散能低下

(%DLco63､2%)を認めた．現在MTX7.5mg/週，プレドニンZ0

mg/B,インダシン2Smg/日により経過観察中である．
今後，肺高血圧と肺線維症のコン‘トロールが重要と思われる．

A'caseofMCTDcomplicatedwithpulmonaryfibrosis:

SIADHcausedbypneumonia

Dept.ofPediator・ShinshuUniv・Sch.ofMed.

ShoHOKIBARA,KazunagaAGEMATSU,YumiNAKAGAWA,KQji

SHINOZAm,HaruoNAGUMO,KozoYASUI,AtsushiKOMIYAMA
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lO.著明な心嚢液貯留を呈しサイクロフオスフアマイド ・
ノミルス療法が奏功したUCIDの男児例

佐久総合病院小児科

山崎和子，細谷まち子，牛久英雄
横浜市立大学医学部小児科
横田俊平今川智之
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【はじめに】発熱・関節痛で発症し、急激に心嚢液貯留を呈し、診断に難
渋している分類不能型結合組織病(unclassifiedconnectivetissue
disease)に対しサイクロフォスファマイF・パルス療法（以下CY~パル

ス）行ったところ症状が改善し、ステロイド剤の減量が可能であった症例
を経験したので報告する。

【症例】 6歳男児、多関節痛と弛張熱で発症。入院時検査所見では、白血
球数正常、血小板数増加、赤沈冗進、CRP陰性、低補体血症なし。尿検査

は正常。RA(-)、抗核抗体>1280倍(homogeneoustype)、抗ssDNA抗体
陽性であった。JRAと診断し、NSAIDsを使用したが、改善を認めず、更

に消化器症状腹痛、嘔吐、下血)、心嚢液貯留がみられた。PSL(30mg/
日)の静注を開始し、一時的に症状の改善を認めた。経過中、抗RNP抗体

陰性、抗Ro/SSA抗体陰性、抗La/SSB抗体陰性、 IE細胞陽性であった。

再び弛張熱がみられた為、mPSLパルス療法後、 ミゾリビンMZB)と

PSL(20mg/B)内服を行ったが、急激に心嚢液貯留が出現した。 rnPSLパ

ルス療法を合計4回施行し、更にCY-パルス療法を行ったところ、発
熱、関節痛、心嚢液は速やかに消失し、 1週間後には、CRP、赤沈値、

FDP-Eなどの検査所見も改善し、ステロイド剤の減量が可能となった。現

在、合計6クールのCYL-パルス療法を終了魁、PSL15mg/日まで減量
し、外来での管理が可能となっている。

【結語】弛張熱、関節痛、急激な心嚢液貯留を合併し、CY－パルス療法が

奏功したUCIDの症例を報告した。今後、さらに経過を観察し、確定診断

を行うことが必要である。
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11 ン病の2歳女児例クロー

山口大学医学部小児科

古賀まゆみ、井上保、田代紀陸、松原知代、古川漸

症例は2歳10ヵ月の女児。生後1ヵ月時にロタウイルスによ

る急性胄腸炎で2週間入院。その後も発熱、腹痛、下痢をl～2ヵ

月ごとに繰り返していた。平成10年1月7日から38℃台の発熱、

腹痛が続き、近医での輸液、抗生剤投与などで軽快しないため1月

22日当科紹介入院。

入院時、身長93.2cm(+0.1SD) 、体重12kg (-1.0SD) 、腹
部は平坦軟で全体に圧痛を認めた。検査では白血球10700/mm3、

CRP1.26mg/dl、他の生化学的検査は正常だった。
入院後、右下腹部痛が強くなり、腹部エコーで糞石を認めたた

め、 1月26日急性虫垂炎と診断し、虫垂切除術を行った。虫垂は

回盲部に近い部位の炎症が強かった。術後、抗生剤の投与でCRPは

陰性化したが、発熱、腹痛は続いたため消化管の他の部位にも炎症

があると考え、検査を行ったところ、内視鏡検査では下部s状結腸

と横行結腸にアフタ様潰瘍、粘膜の不整を認め、小腸透視では回盲

部に狭窄がみられた。結腸生検では肉芽腫は認めなかったが、内視

鏡、透視所見からクローン病と診断した｡ 3月6日からプレドニゾ

ロン2mg/kg/日と中心静脈栄養を開始したところ内視鏡所見は改

善したが、症状は軽快せず、 7月2日からアザチオプ'ノン1mg/kg
／日も開始して経過をみているo 2歳のクローン病の発症はまれで

あり、また、治療に難渋している症例で、免疫学的検索と併せて報

告する。

ー

AcaseofCrohn､sdisease ina2-year-oldgirl

MayumiKoga

DepartmentofPediatrics,YamaguchiUniversity

SchoolofMedicine
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12．重篤な蛋白漏出性胄腸症を来した小腸潰瘍の8歳

男児例
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山口大学医学部小児科

長谷川俊史、田代紀陸、松原知代、川崎浩三、古川漸

山口大学医学部第一内科

柳井秀雄

小児の蛋白漏出性胃腸症の原因としてはリンパ管拡張症､好酸球性胃

腸炎、炎症性腸疾患などが多いとされている。今回私どもは2ヵ月以

上にわたり中心静脈栄養を行っている重篤な蛋白漏出性胃腸症を来し

た小腸潰瘍の8歳男児例を経験したので報告する。

【症例】8歳男児。以前から顔貌よりKabukimake-upsyndromeと

診断されていた。既往歴としてⅡP、赤芽球癖および溶血性貧血に罹患

したことがある。発熱、嘔吐、下痢を認め、当科に入院した。補液お

よび抗生剤で加療したが、改善せず、低アルブミン血症、低コレステ

ロール血症を認めるようになり、蛋白漏出性胃腸症と診断した。上部

小腸内視鏡および小腸造影において上部空腸から上部回腸にかけて全

周性かつ連続性の広範な潰瘍を認めた。病変部組織所見では多数の好

中球の浸潤およびフィブリンの沈着を認めたが、確定診断には至ら

ず、非特異的小腸潰瘍が最も疑われた。第12病日著しい低栄養状態を

来したため中心静脈による栄養管理を開始した。アルブミンの補充お

よびステロイド剤で治療を行ったが、寛解導入には至らなかった。2ヵ

月以上にわたり中心静脈で栄養管理を伝っているが、現在も重篤な蛋

白漏出性胄腸症が持続している。

【まとめ】確定診断には至っていないが、非特異的小腸潰瘍が疑われ

た。病態に何らかの免疫異常が関連していると考え、ステロイド剤に

加え他の免疫抑制剤を併用している。
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A8-yeal=oldboywithKabukimake-upsyndIOmecomplicatedbysevere

protein-losinggastroenteropathyduetointestinalulcer

ShunjiHASEGAWA,etal.(Departmentofpediatricsandfirstdepartmentofintemal
q

medicine,YamaguchiUniversitySchoolofMedicine)
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13.肝硬変を伴った自己免疫性肝炎に対するシクロフオス
フアミドパルス療法～overlap症候群が疑われた幼児例～

横浜市立大学小児科

中島章子、今川智之、宮前多佳子、伊藤秀一、森雅亮、

片倉茂樹、伊部正明、満田年宏、相原雄幸、横田俊平

横浜南共済病院小児科小林慈典、黒住浩子

症例は6歳男児。感冒症状に続き腹部膨満が出現した。血液検査にて

肝逸脱酵素及び胆道系酵素の上昇、貧血、軽度血小板減少、低Alb血

症、低補体血症、凝固線溶系の異常を認め、腹部MRIでは脾静脈・門

脈の拡張、脾腫、肝内intemsityの不整を認めた。アシアロシンチグラ

フイではL15/(H15+L15)O.79と低値を示し肝硬変が疑われた。ウイル

ス性肝炎、ウィルソン病、 α’アンチトリプシン欠損症は血清学的に否

定的した。高γグロブリン血症、抗核抗体陽性で、抗ミトコンドリア抗

体・抗平滑筋抗体・抗Y｣KM-1抗体は陰性であった。肝生検にて小葉構

造の破壊、単核球主体の細胞浸潤、高度の線維化､偽胆管の形成を認め

た。以上より自己免疫性肝炎(typel) と診断した。炎症の早期鎮静化

を目的にメチルプレドニゾロン･パルス療法を施行し、肝機能及び凝固

線溶系の改善を認め､寛解導入を図ることができた。維持療法としてプ

レドニンとアザチオプリンの併用を行ったが、その後7ヶ月の経過中、

徐々に胆道系酵素及びビリルビンの上昇を認めた｡肝逸脱酵素の大きな

変動を認めず､原発性硬化性胆管炎とのoverlap症候群を考え、シクロ

フオスフアミド・パルス療法を選択した。平成10年7月現在、胆道系

酵素及びビリルビン値に変動はあるが、一定の効果を認めている。

Acaseofautoimmunehepatitistreatedwithtllecydophosphamide

pulsetherapy

ShokoNAKASHIMA,etal.DepartmentofPediatrics,

YokohamaCityUmveraty)
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鹿児島大学皮層科、小児科'、県立宮崎病院小児科2

四本信一、島田祥子、武井修治'、重森雅彦'、大川俊哉2、

金蔵拓郎、神崎保

サルコイドーシスは原因不明の病態であるが、小児の慢性関節炎の病

因としても報告されている(sarcoidarthritis)。我々は1歳発症と思われる

JRAの男児で10歳時にJRAとは異なった皮疹が、下肢、体幹に出現、皮層

生検によりsarcoidosisと診断された症例を経験したので報告する。

【症例】 10歳、全身型発症JRAの男児。 1歳過ぎた頃(平成1年)から両側

足・手関節背部に軟部腫瘤が出現、持続するため平成2年3月(2歳時)に大

学整形外科にて腫瘤の生検を行ったところ、滑膜雲腫の診断。同年5月か

ら弛張熱、両側膝関節腫脹が出現し、 7月に県立病院小児科入院、 JRAと

診断されNSAIDによる治療が開始されたが、弛張熱、関節炎が持続する

ため、ステロイドが併用された。平成4年12月(4歳)には虹彩炎を合併。平

成8年5月(9歳)には当院小児科を紹介受診、ステロイド減量目的でMIX少

量パルスや金療法による治療が開始されたが関節炎は持続していた。平

成9年11月(1o歳)、右腕に皮疹が出現、両側下肢、腹部へ拡大した。皮層

生検したところ巨細胞を伴う類上皮細胞性肉芽腫が認められ、皮層サル

コイドーシスの診断が得られた。ACE8.3U/IK7-25)、肺門部リンパ節腫

脹なし。現在は発熱などの全身症状は注』く、指関節、足関節、膝関節な

どを中心に多関節炎がみられ、 PIPは屈曲拘縮している。虹彩炎は治癒し

ているが、網膜血管炎が見られる。 sarcoidarthr雌とJRAの鑑別について

検討する。
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AmalecaseofJRAwithcutaneoussarcoidosis.

ShinichiYotsumoto
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15.頸椎症状で発症した若年性関節リウマチ(JRA)の3例

鹿児島大学医学部小児科、保健学科1）

今中啓之、武井修治、根路銘安仁、中江祐美子、森浩純、

赤池治美、前野伸昭、重森雅彦、鉾之原昌1） 、宮田晃一郎

【目的】慢性関節リウマチで環椎，軸椎を中心とした頸椎が侵されるこ

とは知られており, JRAでも31～50%の頻度で少なくはない， しかし，

頚部痛，斜頸といった初発症状で発症することは非常に稀である． 当科

で頚部痛，斜頚を初発症状としたJRA3症例の特徴，症状から診断にい

たるまでの問題点，経過を検討した．

【症例】症例1．多関節型発症11歳8か月の男児.NSAIm,金療法で約

3年で寛解．症例2．多関節型発症13歳γか月の女児.NSAIm,金療法

でほぼ寛解状態．症例3．多関節型発症13歳1か月女児.NSAIDsとMⅨ

で加療しているが難治性である．症状発現から治療までの期間は，それ

ぞれ4， 7， 13か月であり， いずれも初発時に整形外科で加療されてい

た．症例1， 2は抗核抗体陽性，症例3はリウマチ因子陽性であった．

【考案】 JRAで頚部の関節病変は長期経過後に起こることが多<,頚部

痛，斜頸が初発症状の場合，他の関節症状の出現，炎症所見陽性などで

初めてJRAと診断されるまで時間を要し，疾患が進行し難治性となる可

能性がある．症状発現からJRAの診断，加療まで1年以上経過した症例

3は難治性で斜頸も固定性であるが，症例1， 2はほぼ寛解状態となっ

ており，早期治療で頚部病変も可逆性と考えられる． 3例とも自己抗体

陽性であるが，頚部病変の早期出現との関連性も考えられた．

【結論】小児の頚部痛，斜頸といった症状をみたとき，早期診断，早期

治療のために, JRAの存在を認識しておく必要がある．

CervicallnvolvementastheFirstSymptomofJRAinTYlreeCases

HiroyukiImanaka

DepartmentofPediatrics,FacultyofMedicine,KagoshimaUniversity
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16. JRA(若年性関節リウマチ）における成長障害

国立小児病院感染リウマチ科

小林信一、藤田智子、出口靖、立澤宰

同 内分泌代謝科

堀川玲子、田苗綾子
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若年性関節リウマチ(以下JRA)では､成長障害は重要な合併症の一つであ

る。昨年のこの会で私達は、GH治療をおこなった症例を報告した。

今回は当科でフォローしているJRA患者の成長障害の実態を明らかにし、

成長障害に最も関係する因子について検討した｡対象は､ 96年以降に当科

に入院したJRA14名とした。ステロイドを投与された症例では平均身長に

対する標準偏差はかなりの低下がみられるが､非投与群では明らかな傾向は

みられなかった｡病型による違いは認められなかった｡罹病期間では相関係

数-O.675, p=O.O14、発症時のCRPでもp=O.O3で有意差がみられたが、発

症年齢は相関関係はなかった｡ステロイド剤との関係では投与群と非投与群

では明らかな有意差があり､投与開始量､投与期間でも明らかな有意差がみ

られた。

以上より成長障害が特に生じやすいのは、CRPが高値、罹病期間が長いな

どJRAの活動性が強い患者､ステロイF剤に関しては､投与期間が長い､投

与開始量が多いなど､大量のステロイド剤の服用をしている患者であること

が確認された｡いずれの影響がより強く働く,かについては､今回は明らかに
は出来なかった。さらに多くにJRA症例に肘え、ステロイド剤を多量かつ

長期間服用することの多いSLE患者の成長と比較することで、成長に対す

るステロイド剤の影響をより明らかにすることが可能となると思われる。
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17. JRAにみられる成長障害の発生機序に関する検討

鹿児島大学小児科、保健学科*、今給黎総合病院小児科

根路銘安仁、武井修治、今中啓之、重森雅彦**、前野伸昭、

赤池治美**、中江祐美子、森浩純、武明子、鉾之原昌*、

宮田晃一郎

JRAは成長期の小児にみられる慢性炎症性疾患であり、経過が遷延すれ

ばステロイド(sTD非使用例であっても成長障害が出現する。最近その機

序として炎症病態が成長因子のIGF-1やIGFBP3に影響を与えることが報

告され(JChhvest,1997)、我々もJRAにみられる成長障害を炎症病態、

骨代謝、成長因子の観点から検討したので報告する。

【対象及び方法】SID非使用JRA14例(M:F=2:12)を対象とした。評価時の

年令は平均で10.5歳、罹病期間は平均2.8年であった。成長障害は、年齢／

性が一致した健康児の年間の身長の伸びに対する標準偏差で表した(成長

率)。骨代謝は血清中のosteo側伽el尿中のCa,P,Deoxypyridmo血eで評価

し、骨塩量はⅢⅨA法で僥骨の3地点で測定し、年齢姓を一致させた健康

小児に対する％で表現した。成長因子はIGF-1、 IGFBP3を測定した。

【結果】炎症病態が持続するActive群Ow=7)では、 Inactive群(N=7)に較べ成

長率が有意に低値で(平均SD: -3.21vs+2.36,P=0.018)、 IGFBP3は低い傾

向にあり(2.11ng/mlvs2.44ng/ml,P=0.063)、骨塩量も有意に低値であった

(1/3部位:80.9%vs94.5%,P=0.035)。またJRA患児の成長率SDは、成長因

子であるIGF-1値(R2=0.537,P=0.007)やIGFBP3値(R2=O.742,P<O.OO1)、尿
Ca/Creatmm(R2=O.621,P=O.007)と有意な相関をしめした。

【結論】 JRAの成長障害は、炎症持続病態がIGF-1,IGFBP3などの成長因

子を阻害し、骨代謝に影響を与えて発現するものと思われた。GH療法は

無効とする報告が多いが、 IGF-1投与が有効である可能性を示唆している。
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18.難治性全身型若年性関節'ノウマチに対する
治療の検討

時
弊
象
減
懸
域

岐阜大学医学部小児科

○坂口平馬、伊上良輔、渡邊みづほ、長屋総一郎、平野明子、

寺本貴英、高橋幸利、鈴木康之、近藤直実

岐阜大学医学部中央検査部

竹村正男、清島満

岬一

j口中j
F q

G』 ，

'丘島

轤

藤

繕
鱗
■L≠兇,｡
， L

･'1サ
t Q

P bb

.f,'＊

駕
由■幻
d･‐p

〃､手,‘
b‐』丑q

1，－
サ SLD，

臘
鴬

【はじめに】全身型若年性関節リウマチには難治な症例も多く認め
られ、その病態は様々であり、原因はまだ明らかではない。
NSAms、ステロイドで寛解を得るのは困難な症例では治療に苦慮す
るがそれぞれの症例で病態に応じた治療を選択するべきと考えられ
る。今回我々は本症患者に対して大量ガンマグロブリン療法、免疫

抑制療法など種々の治療を試みた。

【症例】 9歳女児。
【現病歴】 3歳時に全身型若年性関節iノウマチを発症し、PSLと
NSAIDsによりコントロールきれていた。以後寛解と再燃を繰り返し
たが、 4歳時から3年間ほぼNSAIDs単独で寛解を得、通院加療され

た。しかし平成8年1月8日 （7歳8カ月）マイコプラズマ肺炎罹患を機
に再燃し、ステロイド増量、NSAIDs併用にても改善されず、ステロ
イドによる副作用が全身に出現したため、ステロイドに代わる治療
が必要となった。

【経過】ステロイドとNSAmsの併用にても症状の改善は得られなか
った。ステロイドパルス療法を3クール行ったが寛解に至らず、高
血圧、脊椎圧迫骨折などの副作用が出現した。MTXの投与を開始

陦揖雰響謹蕊奮醗雛呈擬姦悪騨潟器浮
治療法を模索した。

その後の経過と若干の文献的考察を加えて報告する。
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19. リポ化ステロイド剤（リメタゾン)静注で加療した

若年性関節リウマチ3歳女児例。

千葉県こども病院アレルギー免疫呼吸器科

山口賢一、椿俊和、鳥羽剛

千葉大学医学部小児科

小島博之、冨板美奈子、河野陽一

同眼科

礒辺真理子

【症例】 3歳、女児。 【主訴】関節痛、歩行困難。

【現病歴】平成10年1月より、膝を伸展したままで歩行した。近医で
「化膿性関節炎」の診断で抗生剤等を投与されたが改善せず、 2月24日
より歩行不能となり、当院を紹介され受診した。

【入院時身体所見】体温38.O℃両膝・左足・左I指PIP関節に、

関節炎を認めた。心音・呼吸音・腹部に異常所見を認めなかった。
【入院時検査所見】WBC6900/"l HblO.4g/dl Plt45.5万／〃l
ESR54mm/h GOT､461U/1 GPI､751U/l LDH3511U/1

CK431U/l フェリチン60ng/mlCRPO.17mg/dl

Ig-G1755mg/dl C3174mg/dl C431mg/dl CH5059.6U/ml
抗核抗体640倍RA(-) 骨髄穿刺：悪性細胞なし。

眼科所見：右眼に虹彩炎あり。
【経過】上記より、若年性関節リウマチ（少関節型）と診断した。

アスピリン(Minimax)により治療を開始したが、 70mg/kg/day
まで増量した時点で、肝機能障害のため中止した。 5月11日より、

リポ化ステロイド剤(Limethason)静注を開始したところ、虹彩炎・
関節炎ともに著明に改善し、 SO日振りに歩行可能となった。ところが

リポ化ステロイド剤の減量に伴い関節炎のみが再燃し、再び歩行困難

となった。 6月17日よりスリンダク(Clinoril)100mg/dayの
併用を開始したところ関節症状は改善し、 6月26日退院となった。

【まとめ】虹彩炎及び重篤な関節症状を認める少関節型のJRAの3歳

女児例を、 リポ化ステロイド剤で加療したところ、関節炎・虹彩炎
ともに改善した。減量に伴い関節炎のみ再燃したが、スリンダクを

併用することにより改善した。
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Ken-ichiYamaguchi, etal． (DepartmentofPediarics,
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20. ミゾリビンが奏功した全身型若年性関節リウマチの
1症例

伊達是志、平田知滋、松元透、加藤裕久
高岸智也

坂口美奈子

久留米大学医学部小児科

麻生飯塚病院小児科

北九州市立八幡病院小児科

【症例】 6歳、女児。 【既往歴】特記すべきことなし。
【現病歴】 3歳5か月時、発熱・関節痛・発疹にて発症、全身型JRA
と診断。心膜炎・肝機能障害･DICを合併したため、mPSLパルス療
法を開始、その後、MTX･イププロフェンを併用し、全身症状は改善
したため、他院に転院となった。改善傾向にあったが、ステロイド減量
中に再燃し、その後、頻回のmPSLパルス療法を余儀なくされた。プシ
ラミン等の薬剤を併用したが、白血球減少・肝障害等の副作用出現し、
さらに、ステロイド剤による著明な肥満、発育障害、眼合併症が見られ
たため、コントロール目的にて再度紹介となった。ステロイド減量目的
にて、 ミゾリビン投与を開始したところ、徐々に弛張熱は消失し、 CR
P、フェリチンなどの疾患活動性のマーカーも改善していった。ステロ
イド剤の減量が可能となり、それに呼応して肥満・成長障害も著明に改
善した。経過中、 ミゾリビンの副作用と思われる白血球減少が見られた
が、一時休薬の後再投与し、その後は正常値を保っている。現在、 CR
Pは完全に陰性化し、寛解を維持している。
【考察】 JRAの治療については、各種NSAIDsEDDMARDsに加え、難
治例に関してはステロイド剤の投与が余儀なくされる。近年MTX少量
パルス療法が導入され、その有効性が確認されてきている。しかし、こ
れらの治療にもかかわらず症状の改善を認めない症例については、次に
選択する薬剤に苦慮する。今回、 ミゾリどン投与にて著明に症状が改善
し、ステロイド剤の減量がはかれた症例を経験した。 ミゾリビンは、副
作用が比較的少ないとされ、小児に使用しやすい薬剤であり、今後適応
範囲が広がるものと思われる。当科における、 ミゾリビンの使用経験
と、副作用について検討を加え報告する。
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21． ミゾ'ノビンを中心とした併用療法で関節破壊の進行が
遅延した多関節型若年性関節'ノウマチの1症例

社会保険船橋中央病院小児科斎藤公幸、野田弘昌

千葉大学医学部小児科 河野陽一

【症例】 1981年生まれ（発症時8歳、現在16歳） 、女児。家族歴、既往歴に
は特記すべきことはない。 1989年に両手関節、両足関節の腫脹、痙痛が出
現し、 ｝ノウマトイド因子が強陽性であったことから、多関節型若年性関節
'ノウマチと診断された。その後の6カ月間に両手指関節、肘関節にも関節炎
が認められるようになり、アスピリン(maxl2伽g/kg)による治療が行わ
れたが、関節の破壊が進行したo l993年には右足関節の痙痛のため破行が

みられるようになり、RF490Wnl、 IgG1772mg/dl、cRPO.4mg/dl、ESR
30mm"1となったoX線像でも右足関節の関節裂隙の狭少化が顕著となり、
体重減少および全身倦怠感が強くなったため、 ミゾ'ノビンlOOmg
(3.3mg/kg/d) 、オーラノフイン 3mg (0.1mg/kg/d) 、 ｝ノポ化ステロイド
剤（デキサメタゾン換算2.5mg/月） とス'ノンダク200mgの併用療法を1994
年4月より開始した。また、足関節の免荷保護を目的としてPTB装具を装着
した。装具を装着してからは、足関節痛は軽減され、破行も認められなく
なった。しかし、 1994年8月にはRF1725U/ml、 IgG2272mgml、CRPl.3
mg/dl、ESR17mm"1と検査値の悪化が認められたため、 】ノポ化ステロイド
剤を中止した。その後、検査値はゆっくりと改善し、 12月にはRF315Umll、
IgG1885mg/dl、CRPO.2mg/dlとなった。 1995年7月のX線像では右足関節
の関節裂隙の回復が認められ、装具の装着を終了した。また、減少した体
重も増加に転じて、筋萎縮の回復が認められた。 1996年以後も症状や検査
値は安定しており、関節破壊の進行はごく緩やかで、中学校へ進学後の学
校生活にも支障をきたしていない。
【考案】関節破壊の進行を確実に抑止する治療法は、現在まだ確立され
ていない。一方で、多関節型若年性関節'ノウマチの中でも、関節破壊の急
速に進行する症例においては、時に強力かつ速やかに効果が発現する治療
法が必要となる。併用療法は、これらの条件を満足する可能性があり、今
後さらに症例を集積して有効な治療法を早急に確立することが望まれる。

Acaseofjuvenilelileumatoidarh城ssuccessfUllytreafdwith
mizoribine,auranofinanddexamethasonepalmitafcombmedtherapy

KimyukiSAITO,etal,
(DeparmentofPediamcs,SociallnsuranceFunabashiCentralHospital)
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22.DMARDsの有効性に対する客観的早期評価の試み

鹿児島大学医学部小児科、同保健学科*、今給黎総合病院小児科*＊

武井修治、今中啓之、重森雅彦**、前野伸昭、根路銘安仁、

荒武真司、武明子、赤池治美**、中江祐美子、鉾之原昌*、

宮田晃一郎

【目的】 MARDsの効果発現は遅く、有効性の判断が難しい場合も多い。

そこで我々は、ⅢAR脱が最終的に有効あるいは無効であった症例の治

療開始早期の所見の変化を、スコア化した評価方法でretrospectiveに検討

し、その有効性を治療開始早期から客観的に評価出来ないかを検討した。

【方法】GmD筋注(n=22)またはMⅨ少量パルス療法(n=11)で治療された

JRA33例(男:女=13:2O)を対象とした。発症年齢は7.3歳、ⅢARD開始時の

罹病期間は3.5年であった。疾患活動性を下記のスコアの合計で評価し、

DMARD開始後のスコアの変化を開始時スコアに対する％で表現、最終的

に60％以上減少した状態が持続したものを有効例とした。スコア値：関

節痛(自発痛2点、運動痛1点、なし0点)、関節腫脹、朝のこわばり、発熱

(有り1点、なし0点)、赤沈(>50mm/h:2点、 20-50mm/h:1点、 <20mm/h:

0点)、CRP(>5.伽g/dl:2点、 O.5-5.Omgldl:1点、陰性0点)、RF(陽性2点、

陰性0点）

群スコア値の変GO群スコア値の変
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-21.4%vs-0.5%(P=0.033)・超4

-16.3%vs+2.2%(P=0.097)

3か月後 -51.5%vs+1.5%(P=0.001 -26.3%vs-4.2%(P=0.389

【結論】 (Mann-WhimeyU-test)

我々のスコア化した評価方法は、GOLDに対する有効・無効例を開始後1

か月で鑑別することができ、治療方針の早期決定に有用と思われた。

AnObjectiveandEarlyEvaluationofEfcacy㎡DMARDsinJRA

SyUjiTakei D

DepartmemofPediatrics,FacultyofMedicine,KagoshimaUniversity.

－32－

ザ

L q
一



一
四
霊
垂
壼
ご
塞
毎
雪
一
琴
一
幸
塞
宮
ニ
ニ
ニ
毎
臼
Ｐ
問
い
日
割
簿
鞭

色
■
■
８
Ｆ
胸
Ｂ
Ｅ
Ｅ
■
日
即
険
肢
ｂ
０
Ｊ
１
１
１
●
１
１
１
９

23.若年性関節リウマチ(JRA)における血清ヒアルロン酸
の診断的意義の検討

鹿児島大学医学部小児科、保健学科*、今給黎総合病院小児科*＊

重森雅彦**、武井修治前野伸昭、今中啓之、根路銘安仁、

金蔵章子、荒武真司、森浩純、赤池治美*率、武明子、中江祐美子、

鉾之原昌*、宮田晃一郎＊

【目的】 JRAではRF陽性率が20～30%と低く、またJRAの診断の手引きに

除外診断が求められていることなどから、客観的診断力灘しい°一方我々

は血清ヒアルロン酸値(HA)がJRAの関節炎の程度を特異的に反映するこ

とを報告している(JRheumatol,1996)。そこで我々はHAがJRAの客観的診

断に有用であるか検討した。

【対象】当科のJRA患児104例(JRA群)、関節症状をもつ小児膠原病患児23

例(COL群)、関節症状を主訴に当科を受診した基礎疾患をもたない小児59

例(NC群)でHAを測定した。

【結果】 JRA群のHAはCOL群、NC群と比べて有意に高値であった(post

hOcteSt、それぞれP=0.0013,P<0.0001)。またHA>100n9/mlをcutoff値と

すると、その診断感度は42.3％、診断特異度は97.6％であった。少関節型

JRAではHAは増加しないため、少関節型を除外して検討するとその診断

感度は50.6％まで増加した。

【結論】HAは多関節型、全身型のJRAの診断に有用であり、 HAが

100n9/m1以上であればほぼJRAと診断して良いと思われた。
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ClinicalEvaluationofDiaglosticValueofSemmLevelsofHyamlonicAcidinJRA

MasahikoShigemori

DepartmentofPediatrics,ImakyureSogoHospital,KagoshimaCity
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24.若年性関節リウマチ(JRA)の診断および関節炎評価

におけるMRIの有用性

長野県立こども病院血液．腫瘍科、放射線科1，整形外科2，一般内科3

中田節子、小林悟子、福島啓太郎、石井栄三郎、

近藤良明1、藤岡文夫2、川合博3

JRAの発症早期には関節炎を客観的に診断することは難しく、特に幼児例

では関節炎の評価は困難で診断が遅れる症例も多い.発症早期にMRIを実施

し診断および活動性の評価に有用性を認めたので報告する．

【対象、方法】対象はJRAの女児5例である。方法は当院初診後早期、また

は新たな罹患関節出現時に膝関節2例、足関節4例、手関節1例の計7回撮

影した。症例毎に臨床経過とMRIを比較した。

【結果】造影T1強調像（脂肪抑制法を併用するとより明瞭）で肥厚した滑膜

と、T2強調像での関節液の貯留を全例で認めた. (症例1) 2歳女児．両側

膝関節・右側足関節痛を訴え受診した．MRIで右足関節に軟骨の破壊像、理

学的に炎症所見のない左側足関節にも滑膜炎が認められた. (症例2）1歳女

児． 11カ月発症で12カ月時に発熱発疹、口唇発赤、両足関節の腫脹の

川崎病様症状が出現し入院した.Mmで滑膜炎と関節液貯留を認め早期診断

が可能であった． （症例3) 10歳女児.両手関節炎で発症後8カ月で軽い足

関節痛を時々訴えた.CRP等の検査所見に著しい上昇を認めず､理学的にも

足関節に明らかな所見はなかったが、MHで精膜炎と関節液貯留を認めた．

【結語】MRIにより滑膜炎や関節液の貯留を認めることで早期診断が可能と

なると思われた．また､経過中に新たな関節痛が出現した際の関節炎の診断

および活動性の評価に有用と思われた．
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Theclinicalsignificanceofthemagneticresonanceimaging(MRI)fordi"nosis

andexaminationofjomsinjuvenilerheumatoidarthritis(JRA)

StsukoNakata,etal. (D"artmentofHematologyandOncology,

N"anochildren'shosPital)
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25. JRAの遺伝要因の研究(TNF-aのPromoter/enhanCaf
領域及びHLA領域遺伝子のDNAタイピングによる解析）

久留米大学医学部 1 )小児科、 2)免疫学

神薗慎太郎1 ,2、伊達是志l 、樋口貴文1 ,2、関直子2、
伊東恭悟2，加薩裕久’

東京医科歯科大学・難治疾患研究所

木村彰方

【背景】若年性関節リウマチ（以下JRA)の遺伝的要因を明らかにする

ために、我々は日本人患者集団におけるHLA-DNAタイピングを行い、

全身型JRAにおいて、DRB1*"05/DQA1*0302/DQB1"0401ハプロタイブ

頻度の有意な増加と少関節型JRAにおいて、A*02およびDRB1*0401/

DOB1*0301の頻度の有意な増加を見出し、病型別に異なる遺伝的背景が

あることを本会で報告した。一方興味深いことに、TNF-α遺伝子は、第

6番染色体の短腕のいわゆるHLA領域内(clasSlIIregion)に存在してい

る。このため、従来のJRAにおけるHLAの疾患感受性の検討結果がその

近傍に存在するTNF-aの多型を反映したものである可能性が考えられ

る。よって今回JRAにおけるHLAタイピング研究の－頁として、TNF-

αのプロモーター領域の多型性の解析を併せて行ない検討を加えた。

【結果と考察】 3病型のうち、全身型JRA患者群においてのみ、TNF-q

遺伝子のプロモーター領域の多型のうちの-1031C, -863A, -857rの3種

のアリル頻度が有意に増加していた。このことは、全身型JRAが他の2

病型に比して、全身の炎症所見が強く、 TNF-aをはじめとする炎症性サ

イトカインの産生立進がより著明であるという臨床的特徴を反映してい

るのかもしれない。
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１ IdentificationofgeneticriskfactorfbrJuvemleRheumatoid
Arthritisinthe5'-HankingregionofTNF-qandHLAgenes

ShintaroKAMIZONO,etal. (DepartmentofPediatricsand
ChildHealth,KurumeUniversitySchoolofMedicine)
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26.全身型若年性関節'ノウマチの再燃からマクロファージ

活性化症候群に移行し、治療に難渋した1男児例

横浜市立大学医学部小児科

伊部正明、中島章子、宮前多佳子、片倉茂樹、森雅亮、満田年宏

相原雄幸、横田俊平

Stephanが全身型若年性関節リウマチ(s･JRA)に続発するT細胞とマクロ

ファージ(Mj)の異常活性化に伴う高サイトカイン血症を基盤とした病態
をマクロファージ活性化症候群側AS)と提唱して以来、サイクロスポ'ノ

ンA(CsA)の有効性が報告されている。今回、私たちはs-JRAの再燃から
MASに移行し、治療に難渋した1男児例を経験したので報告する。

【症例】 5歳、男児。 2歳時s-JRAと診断され､NSAIDs/メチルプレドニ
ゾロン(mPSL)/MTXでコントロールされていた。 1998年5月上旬、肺炎
を契機にs･JRAの再燃。前医でmPSLパルス療法の後、 1ノポ化ステロイ

ド剤(LDx)の投与で軽快しなかったため5月19日当科に紹介入院。入院時

39℃台の弛張熱/肝腫大/左膝関節炎を認め、検査所見で好中球増多(93

％)を伴う白血球増多(32100/“)、GOT(3161U/l)優位の肝障害、高フエ
'ノチン血症(97634ng/ml)、 FDP増多、尿β2-MG高値(57825ng/ml)より
s-JRAの再燃からMASへの移行と診断。このためLDxにCsAと血漿交換

(PE)を加えたが、LDH/尿β2-MGは一時的な改善で再度上昇したこと末

梢血で汎血球減少を認め骨髄像でMjの増多と血球貧食像を認めたこと
から、さらにPEを3日間実施。PE後骨髄抑制は改善したがGOT/LDH/尿

p2-MGは一時的な改善で再度上昇を認めたため、mPSLパル療法を実施
・麓

したところ症状および検査所見は軽快した。

【考案】本症例はs-JRAの経過中に肺炎を契機にMASに移行し、治療に

難渋した症例である。CsAは有効血中濃度を得ながら直接的な効果は認

められず、 PEに加えmPSLパルス療法が有効であったと考えられた。
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Acaseofmacrophageactivationsyndromedevelopedwithsystemicjuvemle
rheumatoidathritis

Masa-akilBE,etal.(DeparbnentofPedatrics,YokohamaCityUniversitySchool
■

ofMedicine)

－36－



｜

’

27.血球貧食所見を認めない重症MASで発症した

全身型JRAの一例

東京女子医刺大学小児科

平野幸子、近本裕子、水野由美、白川清吾、大澤真木子

マクロファージ活性化症候群(MAS)では骨髄や末梢血での血球貧食像が特徴的

とされているが、今回我々は、重症多臓器障害で発症した全身型JRAにおいて

MCSFを含む高サイトカイン血症を認めるも骨髄に血球實食像を認めなかった一

例を経験した。高サイトカイン血症の多様性を示す興味深い症例と考えられた
ので報告する。

症例： 12歳男。既往歴：アレジレギー性鼻炎。
現病歴：1997年6月3日に40℃発熱、咳、軟便。その後高熱持続、胸痛、腹痛も認
め7日に某病院入院。抗生剤開始するが、翌日CK上昇あり当科転院。入院時、全

身状態不良、呼吸困難あり、腹部defence(+)、腹部エコー、肥C28,500、 CRP
41などより腹膜炎によるイレウス疑いにて緊急開腹するも腸管浮腫、腸間膜リン

パ節腫張のみで器質的疾患なし。弛張熱、高熱時の皮疹、低血圧、麻痒性イレウ

ス、急性腎不全、心筋炎、胸水貯留の臨床所見と貧血、 AST/ALT/LDH・フェリ
チン上昇、凝固線溶系異常などの検査所見より全身型JRAに伴うMASを疑い、

7glob静注、頻回の脛パルス、ⅧX内服、 CsA持続点滴を試みるも反応が
不十分であったが、3回の血漿交換により劇的な改善が認められた。以後、

PSL+CsAを6カ月内服し、現在PSL+MTX継続中で、感染時軽度再発するもPSL

増量で軽快している。

急性期に3回の骨髄穿刺を施行したが明かな血球貧食像は認めなかった。

しかし、血清中サイトカインの測定では、 I砺一α、 IL-6、 slL-2R、 MCSF、

GCSFの著明な上昇を認め、特にMCSFは1,000～2,000U/mlの高値が持続し、
マクロファージの活性化が示唆された。一方、 TNF-aは入院時のみ高値を示し
たが、その後は検出限界以下であった。

考察：本例の多臓器障害には高サイトカイン血症の関与が考えられた。しかし、

検査所見においては典型的MASと異なる点が多く、 MASのスペクトラムの広が
りを示唆する一例であろう。
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YukikoHIRANO,etal. (DepeatmentofPediatrics,
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28． 眼底病変を合併したSLEの3症例

横浜市立大学小児科

片倉茂樹、今川智之、宮前多佳子、中島章子、小林慈典、矢崎葉子

稲葉綾子、伊藤秀一、森雅亮、伊部正明、満田年宏

相原雄幸、横田俊平

SLEの経過中に眼底に綿花様白斑を来した3症例を経験した。文献的考察を加

えて、臨床経過を報告する。 【症例l】女児。 1 1歳5ケ月時に、発熱、頬部と全

身の紅斑および関節炎にて発症。発症時の腎組織所見はWHO分類Ⅱbであった。

メチルプレドニゾロン(mPSL)パルス療法2クールにて寛解導入後PSLおよびミゾ

リビン(MZB)内服による寛解維持療法を継続。 16歳3カ月で視力低下を自覚し、

眼科的検索の結果、眼底に綿花様白斑を認めた。血液検査所見などの変動を認

めなかった。治療はリポ化ステロイド剤静注を約6ヶ月間併用し、眼底所見の

改善を認めた。 【症例2】女児。 12歳7ケ月時に、発熱、頬部紅斑と関節炎にて

発症。発症時の腎組織所見はWHO分類Ⅳbであった。発症時に両側眼底に綿花様

白斑を認めた。 mPSLパルス療法2クール施行にて寛解導入後、 PSLおよびエンド

キサン(EX)パルス療法による寛解維持療法によりSLEならびに眼底病変の再燃

を認めていない。 【症例3】女児。 14歳5ヶ月時に、頬部紅斑と光線過敏症にて

発症。発症後、再燃を繰り返し、手指、下腿、足指の潰瘍形成、 CNSループス、

血球負食症候群などを合併。 28歳6ヶ月の時点で眼科学的検査の結果、眼底に

綿花様白斑を認めた。 この時の腎組織所見はWHO分類であった。 【まとめ】 白

斑の検出時期は病初期1例、治療中2例であり、 また腎症の重症度と網膜の血

管炎の発症には相関を認めなかった。小児s曲の諸臓器病変の疾患活動性は、

血液検査所見の変動により把握できる場合が多いが、眼底の血管炎は血液検査

所見の変動を伴わずに進行し、非可逆的病変をきたす場合がある。したがって、

全身的には疾患活動性が抑制されている状態であっても、 自覚症状の有無にか

かわらず、定期的に眼科的検索を施行し、病変の早期発見と早期治療に努める

べきであると考えられる。

Three cases oI chi ldonset SLEwi thcotton-wooI spots of retinopathy

！

｜

’ I

Li

ShigekiKATAKURA,et al. (Department of Pediatrics,YokohamaCity

Universi tySchool ofMedicine)
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り 29．経過中に急性膵炎を発症したSIEの1男児例
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【症例】 14歳男児

【家族歴】家族に膠原病なし

【既往歴】先天性魚鱗癬

【現病歴】平成元年8月 （6歳時）発症のSIE、A病院で約7年にわたりス

テロイド内服を中心に頻回ゐステロイドパルス療法を施行されていたが、

平成8年夏腎炎が急速に悪化したため、同年9月当科に転科。転院後も腎

炎の寛解増悪を繰り返していたが、ステロイド性骨粗髭症による腰椎圧

迫骨折の既往もあるためプレドニン増量が難しく、同年11月7日よりエン

ドキサン50mg連日内服を開始し, 12月9日よりプレドニンを減量した。

12月23日激しい心窩部痛を訴え、 アミラーゼ9711U1と上昇を認め、急

性膵炎と診断した。絶食、 IVH管理、プレドニン増量、 FOY等の使用によ

り、約1か月でアミラーゼは正常化した。

【考察】 SIEにおける急性膵炎の合併頻度はSIE全体の4.3%、腹痛を伴っ

たS配の3.7％と報告されている。原因としてSIEによる血管炎、あるい

はステロイド誘発性が考えられる。本症例の場合、発症前にステロイド

を減量しており、 SIEの血管炎によるものと考えられた。今回の経験よ

り、 SIEの経過をみる際、あるいは急性腹症を見た場合は急性膵炎の存

在を考慮し、前者の場合定期的なアミラーゼの測定が必要と考えられた。

ト

Ｉ
Ｈ
ｎ
ｒ
Ｆ
Ｐ
串
ｒ
ｆ
ｊ
Ｐ
Ｌ
脚
阪
Ｐ
Ｌ
凡
眠
日
Ⅱ
Ｊ
１

陸
卜
恥
闇

AcaseofaBoywithSLEComplicatedwithAcutePancreatitis
Ｊ
１
剃
園
〃

YumikoNakae

DepartmentofPediatrics,FacultyofMedicine,KagoshimaUniversity
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30. lupusenteropathyを合併したSLEの4例

川内市医師会立市民病院小児科
森浩純

鹿児島大学小児科、同医療技術短期大学部'）
赤池治美、根路銘安仁、 中江祐美子、重森雅彦前野伸昭、
今中啓之、武井修治、鉾之原昌')、宮田晃一郎

我々はhJpusenteropathyを合併したSIE患者4人を経験したので報告する。

碇例1】 32才女性1芽時発症のSIEo平成7年1月(29才時)腹痛下痢、
嘔吐にて入院となる。入院時WBC1400,CRm.8,E訳37rmn/h･抗生剤、馬L

にて改善。便培養にてE.mi認めた。その後、計6回enrlould)yにて入院して
いる。腹部エコーにて腸管壁の肥厚を認めている。

碇例刻22才女性1吋時発症のS皿｡平成9年1月(21才時)嘔吐下痢、
発熱にて入院となる。WBC"80,CRP7.5．抗生剤、馬Lにて改善。便培養に
て有意菌は認めず。平成9年9月にも同様の症状あり。

【症例3】22才女性16才時nP発症。平成7年SIEの診断となる。平成

8年10月(20才時)腹痛下痢嘔吐にて入院となる。WBC10100,CH35.0．抗
生剤、 FSLにて改善。便培養にてE.cdi認める。腹部エコー、腹部Crにて腸

管到巴厚像を認めた｡その後､平成9年6月腹痛、嘔吐に加え､頻尿残尿感
認め、入院。WBC6300,CRE.6,U触潜血(-)、蛋白(2+)、沈瘡:WBC多数
/F、 RBC5/Fと(yslitisの所見を認めた。抗生剤とmL増量にて改善。便培養

にてE.coI、腹部エコーにて腸管鋤巴厚を認めた。

【症例4】20才男性15才時発症のSI_Eo平成9年2月(19才時)より腹痛

下痢時々認めていた。平成9年4月28日C臥血ulse施行。 5月14日より腹痛、

下痢あり。同時に排尿庸、尿潜血認め、出血性膀胱炎を合併。抗挙り、補液、

mLにて改善。腹部エコーにて腸管壁の肥厚小腸生検にて慢性炎症性細胞
を認めた｡その後も、消化器症状､膀胱炎症職娃繰り返している。
【まとめ】 4例のlupusemeromthyを経験した。いずれも小児期に発症し
たSIEであるが、 lupusemel℃mthyの発症は19才を過ぎてからであった。検
査では全例に腹部エコーにて腸管壁の浮腫性肥厚を認めた。治療は補液、

馬Lにて改善。また2例には膀胱炎の合併もみられた。

FourcasesofSLEwithlupusenteropathy

HirosumiMORI,etal. (DepartmentofPediatricsKagoshima

UniversitySchoolofMedicine)
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31. 末梢神経障害を合併したSLEの13歳女児例
4

1 ％
b 山口大学医学部小児科

田代紀陸、井出文仁、井上保、市山高志、古川漸
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SLEの神経合併症としては、中枢神経系が主で、末梢神経障害は稀と

考えられている。成人領域では3～20％､小児では更に頻度が低いとさ

れている。今回私どもは、単神経炎と多発神経炎も合併したSLEの13歳

女児例を経験したので報告する。

【症例】 13歳女児。数年前から光線過敏症があった。発熱蝶形紅斑、

白血球およびリンパ球減少聯､‘抗核抗体陽性、抗DNA抗体陽性、および血
清補体値の低下などからSLEと診断し入院した。ステロイドパルス療法

で治療を開始したb入院後右足背のしびれを訴えるようになり、 drop

footを呈し、歩行もsteppagegateとなった。脳MRIおよびSPECTでは

異常なかった。右総腓骨神経の単神経炎と考えた。末梢神経伝導速度の

測定では両後脛骨神経でも感覚神経の活動電位は導出不能で多発神経炎

も合併していることがわかった。ステロイドパルス療法は計3クール行

い、 自覚症状、検査値は比較的速やかに改善した。末梢神経障害に対し

ては、 ビタミンB群投与と理学療法を行い現在は日常生活に支障がない

までに改善している。

【まとめ】臨床症状から右総腓骨神経の単神経炎を考えたが、本症例

は、末梢神経伝導速度から多発神経炎の存在も明らかになった。

subcUmcalには、 SLEにおける末梢神経障害は、小児においてももっと

頻度の高い合併症である可能性が考えられた。
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32．急速進行性腎炎を呈し、血漿交換が奏効した

ループス腎炎の1女児例

埼玉県立小児医療センター腎臓科今立明宏、村松康男、赤司俊二

同感染免疫科大西麻紀子、岡崎実、鍵本聖一

大石勉、城宏輔

同病理佐藤英章

【症例】 10歳、女児。 現病歴:H9年12月初旬より四肢および頬部の紅

斑を認め、平成10年1月7日に入院となった。入院時検査では白血球減少、

LE細胞陽性、CH5010.9U/ml，抗核抗体1280倍以上、 ＃極sDNA抗体19倍、
免疫複合体(抗clq)29.3"g/皿と血液学的、免疫学的異常を伴い、顕微鏡

的血尿ならび1日1.0g程度の蛋白尿もみられSLEと診断された。また

p-ANCA633EUと陽性であった。 経過：入院4病日よりプレドニゾロン

40mg連日投与、 ワーフアリン等にて治療開始するとともに、入院14病日

に経皮針腎生検を行った。入院時、血清Cr0.4mg/dlと腎機能は良好であっ

たが、入院13病日よりCr0.8mg/dlと上昇が始まり、 7日後には

Cr3.7mg/dlまで上昇し、腎機能は急速に増悪した。超音波検査では両腎

共に輝度の上昇がみられたが、形態的異常はなかった。ループス腎炎によ

る急速進行性腎炎と考え、一時、連日にわたり血漿交換を行い、ステロイ

ドパルス等を併用したところ、約8週の経過で正常腎機能に回復した。

【考案】腎生検光顕像はびまん性膜性腎炎で、好中球浸潤、 ヒアリン血

栓は認めるものの、高度の半月体形成は伴わず、活動性病変には乏しかっ

た。追跡腎生検が施行できず、その後の糸球体障害の変化は確認されてい

ないが、多彩な免疫学的異常が基礎にあった本症例において、血漿交換等

の治療を行ったことが奏効したと考えられた。

L

1

Acaseoflupusnephritisassociatedwithrapidlyprogressive

glomerulonephritis,respondedplasmaexchange

AkihiroIMADACHIetal. (DivisionofNephroiogy,
一

SaitamaChildrEnsMedicalCenter)
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33． 血小板減少と溶血性貧血で発症したSLEの一例ゆ
字

日本大学小児科

中野優子、島田俊明、陳基明、藤田之彦、原田研介

小児SIEの初発症状として発熱、蝶形紅斑、関節炎などが多いと

されているが、症例によってさまざまであり、初発症状から診断ま

でに時間を要することがある。血小板減少、溶血性貧血の所見を

もった症例は7％と報告されており、初発症状としてはさらに稀であ

る可能性がある。 鰯‘

症例は9歳女児。 2歳時に自閉症と診断され、他院で抗痙蘂剤など

を処方されフォローされていた。平成9年12月頃より感冒様症状を

認め、その後顔色不良となり、 口唇、歯肉の出血、前胸部、背部の

紫斑に気付き、当科外来受診し、血液検査でPlt6000/"l、

Hb9.29/dlと低値であり、 ITPの疑いで入院した。骨髄検査で巨核

球の増加と血小板産生の低下を認めた。入院時の検査で、血清ハプ

トグロビン低値、Coombs試験陽性であり、 自己免疫性溶血性貧血

を認めた。抗核抗体陽性、抗ss-DNA抗体陽性、血清補体価低値、

抗カルジオリピン抗体陽性、梅毒反応偽陽性であり、 SLEの診断基

準を満たしSLEと診断した。脳波、MRIは正常であったが、 SPECT

の定量を行い局所脳血流の低下を認めた。幼児期からの精神神経症

状について、 SLEの初発症状であるのか関連性の有無について考察

した。
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Acaseofsystemiclupuserythematosusoccurredwith

thrombocytopeniaandhemolyticanemia
ﾛ

YukoNAKANO,etal. (DepartmentofPediatrics,

NihonUniversity)
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34．多発性皮層潰瘍に次いで指端壊死、頭蓋内出血をきた

したSLEの1女児
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鹿児島大学小児科、皮膚科'、保健学科2、宮崎県立病院小児科3

赤池治美、武井修治、島田祥子'、今中啓之、重森雅彦、

前野伸昭、大川俊哉3、根路銘安仁、中江祐美子、鉾之原昌2、

宮田晃一郎
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SIEの本態は血管炎であり、多彩な臓器障害が発現する。我々は先の第6

回の本会において、重篤な皮層潰瘍を来した1女児例を報告した。今回は

その後この症例が血管炎に由来する指端の壊死、及び頭蓋内出血をきた

したので報告する。

【症例】 1歳6か月時に上肢に皮疹が出現、 3歳時には関節炎、蝶形紅斑、

血小板減少、抗核抗体が認められてSIEと診断された。 196年3月(6歳)に

は腹部の皮虐膿瘍5月にはリベド疹が増強、四肢や体幹を中心に多発性

潰瘍が出現、ステロイド療法に抵抗性であったが、エンドキサン、高圧

酸素療法などにより、軽快し12月に退院となった。 97年6月左第5指先端

の壊死を認めて当科を受診、家族の希望で当院皮虐科入院となった。左

第3-5指は冷感著明で、壊死部分は指先端部のみであった。 8月13日外泊

中の自宅で突然頭痛を訴え、痙墜、意識不明となり県立病院へ入院とな

る。検査ではCT上高信号域を認め、 クモ膜下出血と診断、脳血管造影で

は多発性の動脈瘤を認めた。保存療法と水頭症に対するシャント術を行

い、現在はほぼ正常の状態まで改善している。現在、エンドキサンパル

ス療法を行うことで、ステロイド減量をめざしているが、今後の治療方
濁

針についての検討をお願いしたい。
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35.突然発症の後腹膜出血で死亡した

全身性エリテマトーデス(SLE)の1例
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琉球大学医学部小児科

金城紀子，島袋忠雄，太田孝男

同 泌尿器科

宮里実，呉屋真人，米納浩幸

！

SLEは多臓器に及ぶ全身性血管炎が多岐にわたる臨床症状の病因として

重要な位置を占める．その血管病変として，小動脈・静脈や毛細血管が考

えられるが，後腹膜出血を合併した報告はほとんどない．

今回，我々は，小児期SLEで後腹膜出血を合併した稀な症例を経験した．
q僻， ､

【症例】 ’7歳，女性【主訴T右腰背部痛，下腿浮腫
【現病歴】9歳時にSLEを発症．以後, 4回の再燃を繰り返し，ステロイド

や免疫抑制剤を投与されていた．平成9年5月以降はう°レドニン療法（12.5

mg/日）で疾患活動性は安定していた．同年8月4日，左下肢の浮腫, 7日

から右下肢の浮腫が出現． 9日から右腰背部痛が出現， 12日の深夜，歩行

困難な激痛が出現し，当院救急受診となった．

【入院時所見】身長128cm(-6SD) ,体重37kg(-2.3SD) ,

血圧150/110mmHg,心拍数100/min. ,顔面蒼白で冷汗著明．背部及

び腹部の圧痛と筋性防御あり．下肢に浮腫を認めた．血液検査では,Hgb.

7:49/dl,WBC5,100/mm3,PLT39.7万/mm3,BUN28mg/dl,Crcat.

.．､言α77mg/dl,T.P.5.69/dl,Alb.3．19/dl,CRP2.25mg/d1,抗核抗体640

“倍であった．腹部CT検査で後腹膜出血を確認し，選択的動脈造影では右肋

雲間と腰動脈の出血を確認し塞栓術施行したしかし,第'7病日に多臓器不
臺全で永眠された． 【結語】本症例の後腹膜出血の病因としてSLEに関連し’ 齢
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た血管炎が考えられたが，疾患活動性と一致せず興味ある症例と思われた．

Acascofsystcmiclupuserythematosus,whodiedinacuteonset

retrope面tonealblecdmg.

No面koKINJO,etal.(DepartmentofPediatxics,UniversityoftheRyukyus

Schoolofﾊ化dicine)好
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36．多彩な臨床経過をたどり、 CY-Aにて寛解を得たSLE-
APSの一例

国立小児病院感染リウマチ科

出口靖、藤田智子、小林信一、立澤宰

症例は13歳男児。前医にてSLEの診断のもと、ステロイド治療を試みるが

寛解導入に失敗し当科紹介入院となった。これまでの経過より、 1）頬部紅

斑2）血小板減少3)抗DNA抗体(+)4)抗核抗体(+) 5)低補体、

さらに1) STS(+) 2)抗カルジオリピン抗体(+)等を認め、SLE-APS

と診断した。前医からのDEX6mg/dayでは高熱低補体等症状の軽快を

認めないため､m-PSL700mg/day三日間のパルス療法を施行したが､治

療途中で再発熱を認めた。その間、検査臨床上、 l)CT上の大脳萎縮2)

瘻痛を伴う部分的浮腫3）胸水貯留、湿性咳そうを伴う肺炎の併発を認

めた。そこで､増悪傾向をたどる肺炎に対しては抗生剤を投与し、原病に対

しては、 これまでのPSL60mg/dayに加えて、CY-A100mg/dayと抗凝

固療法を開始したところ､熱は徐々に解熱し肺炎も軽快した｡その後､PSL
の減量を行っているが、症状の再燃を認めていない。

多彩な臨床経過をたどり、ステロイド剤単剤での寛解導入に抵抗し､CY-

Aにて寛解を得た難治性のSLE-APSを経験したので報告する。
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刃

Succesful treatmentwithCY-AforacaseofSLE-APSwithvariouscomplications

YasushiDEGUCHI ,etal; (DepartmentoflnfectiousDiseaseandRheumatolo9y,

NationalChi ldren|sHospital )
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37.原発性抗リン脂質抗体症候群の腎症に対する
ミゾリビンの効果
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１
１
１

順天堂大学小児科

大友義之、金子一成、山城雄一郎

山口大学小児科

松原知代

叩
＃

弓Ｉ
Ｉ

抗リン脂質抗体症候群(APS)は、その多くがSL時に伴う二次性のものであり、
基礎疾患のない小児のprimaryAPSは稀な疾患である。最近我々は腎症を呈した
13才女児例を経験しその治療を試みたので報告する。
I症例］現在1 5才の女児。 13才時に頭痛高血圧(200/180mmHg)を主訴と
して当科を受診した。 SLEの臨床症状は見られず、微小血尿及び39/日程度の

蛋白尿を認めた。 APTTは著明に延長し、 LAC陽性で、抗カルジオリビン抗体はく
IgM 1．3, IgG 1.8>で、抗CL62GPI抗体は83.0と高値を示した。抗核抗体40x
(speckledpattern)、抗DNA抗体ss-37.2, ds-5.51U/mlであったが、血算・血
清補体価・血清ｶﾞﾝﾏｸﾞﾛﾌﾞﾘﾝ値は正常であった。血清Cr1. 19mg/d1 ． 24hr-Ccr

38.4ml/min/1.73m2と腎機能低下を認めた。腎DMSAでは、右腎の集積は不良で、
高レーン(7.7ng/ml/hr)のため腎性高血圧の診断、加療を目的に腎血管造影を

施行し、右腎動脈の起始部よりの完全閉塞が確認された。続いて、腎症の治療の

方針決定を目的として、左腎開放腎生検を施行した。糸球体はAmigoM-Cらの報

告(JRheumatol l9: 1181-1185, 1992)の様にthromboticmicroangiopathyを呈
し、細動脈の血栓によると思われる虚血のため一部の糸球体に硬化を認めた。蛍

光染色所見は非特異的であり、ループス腎炎に特徴的な変化は見られず、

primaryAPSによる腎症と診断した。本腎症に対する治療は確立されたものはな

く、ステロイド療法は、血栓形成を助長する等、注意を喚起されている。我々は

先ず、ウロキナーゼ・パルス療法、 ワーファリン・アスピリン・ジビリダモール

による抗凝固療法を18ケ月施行し、蛋白尿はlg/Dへ軽減し、 24hrCcrも改善

(84.7ml/min/1.73m2) した。その後ループス腎炎の治療法に基づいてミゾ
リビンを開始し、現在6ケ月が経過したが、蛋白尿はほぼ消失し、高血圧も軽減
するなど、良好な効果を認めている。

4

I

Ｉ

Mizoribinetherapyforthetreatmentofnephropathy
associatedwithprimaryantiphospholipidsyndrome

YOshiyukiOhtomo,etal. (DepartmentofPediatrics,

JuntendoUniversitySchoolofMedicine)
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38．血漿交換療法、シクロフォスファミドパルス療法が奏功

した劇症型抗リン脂質抗体症候群の一例
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横浜市立大学医学部小児科

宮前多佳子、片倉茂樹、森雅亮、満田年宏、伊部正明、相原雄幸、
横田俊平

横浜労災病院小児科

中西茂則、群建男
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劇症型抗リン脂質抗体症候群(catastrophicAPS)の一女児例を経験し、血漿交

換療法、シクロフォスファミドパルス療法､抗凝固療法を行い奏功したので報告す

る。 【症例】 7才、女児。 1997年8月より発熱、腹痛が出現し、近医にて抗菌剤

投与が行われたが症状の改善なく、前医で抗核抗体・抗DNA抗体陽性、血小板減

少、低補体血症より全身性エリテマトーデス(SL団と診断し、プレドニゾロン

(PSL)40mg/dによる治療を開始した。臨床症状ならびに検査所見は一時的に改善

を認めたものの、 10日後に全身性強直性痙箪、意識障害と再度の発熱血清補体

価の低下が出現したため、CNSlupusの疑いで当院紹介入院となる。入院時､JCS
E4V3M6の意識障害、発熱高血圧、左足背脈拍触知不能を認めた。皮疹、関節

症状はみられなかった。検査所見では血小板減少、低補体血症、APTTの著明な延

長、抗核抗体・抗DNA抗体・ループスアンチコアグラント(LA)･抗カルジオリピ

ン抗体(aCL)陽性を認めた。尿所見異常は認められなかった。また頭部MRIで右

頭頂葉・両側後頭葉・基底核の多発性脳梗塞を、脳波で徐波を、血管造影検査で左

足背動脈の途絶と右冠動脈・回旋枝に動脈瘤の形成を認めた。以上より

catastrophicAPSと診断した。血漿交換療法、PSL、 ミゾリビン(MZB)に加えシ

クロフォスフアミド(CY)パルス療法による免疫抑制療法、ヘパリン．ワーファリ
ンによる抗凝固療法を開始した。治療の開始により、症状・検査所見の改善を認め、

再燃なく現在に至っている。 【考按】本症例は皮疹・関節炎・尿所見異常を欠くも

のの、血小板減少､低補体血症、 抗核抗体･抗;QNA抗体陽性とSLEの診断規準
を満たしており、 SLEを基礎疾患とするsecondaryAPSと考えられた。また

catastrophicAPSはAPSの中でも3臓器以上の血栓症状をきたすもので､高率に

致死的とされている。抗凝固療法単独では産生や血栓形成を抑制し難く、特に本症

例は抗核抗体・抗DNA抗体も陽性であり、 LA/aCLと共に異常自己抗体除去．

産生抑制に血漿交換療法・ CYパルス療法は有効であったと考えられる。

ｈ
ｌ
ｌ

■

Acase of calashophic andphosphpoUpid anUbody syndrome, that
cyclophosphamidepulsetherapycombinedwithplasmapheresiswaseffective

’

Takako皿YAMAE_ _et_ql.(Lpartment ofPediatrics ,YokohamaCity
UniversitySchoolofMedicine)
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39.乳児期に発症し、視神経網膜炎、難聴を合併した全身

型JRA類似の血管炎のl例 一,､=1
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静岡県立こども病院アレルギー科
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乳児期発症全身型JRAは、患児の免疫機能の未熟さのためか、治療に難渋する症例が多
い。我々は今回新生児期の皮膚感染症後不明発疹、不明熱で発症し、視神経網膜炎による
視力障害、および原因不明の難聴を合併し、 JRA類似の血管炎と思われる症例を経験し
たので報告する。

; [症例］生後4ケ月男児主訴：不明発疹、易感染性
［既往歴］出生当日にぶと§う球菌による|儂庖疹が出現、抗生剤治療で改善した。生後1週
後から全身に毒麻疹様の発疹が出灘、原因不明のまま増悪消退を繰り返す。生後1ヶ月
から肛門周囲膿瘍も合併、精査治療目的で当科紹介された。

［臨床経過］初診時体重75259、身長62.6cnl 脾臓を2cm触知したがその他の理学的所見

嘩
函
号
頭

はなし｡WBC13000/11111'3、 CRP1.0mg/dl、 IgG620mg/dl、 IgA40mg/dl， IgM

jl、 IgE1]C/nll 好中球機能は異常なし。無治療で経過を見たが、軽度脾臓腫大、
に異常

一
旦
○
画
勾
君
『
心

79Ing/d

不明発疹、好中球優位の白血球増加、 CRPの陽性が続いた。 1才4ケ月頃より膝関節痛と

弛張熱出現、 1才5ヶ月時入院となった。

回入院経過）膝関節炎、不明発疹、熱型から全身型JRAを疑ったが、非ステロイ

炎症剤は無効、 ステロイド投与により解熱するも発疹とCRP陽性は部分的改善にと

た。眼底検査により乳頭浮腫、網膜炎を指摘された。退院後アスピリン、プレドニ

療したが、症状は一進一退であった。 3才9ケ月時突然眼痛の出現とともに視力が

低下、両側の網膜の血管炎の増悪を認め、緊急入院となった。

回入院経過)WBC51900、 CRP10.251119/dlと炎症所見の増悪がみられたが、 ステ
パルス療法3クールで炎症所見は改善、眼底所見もほぼ入院前の状態まで改善し

の後聴力障害を認め、アスピリンとの関連も疑われたためアスピリンは中止、

MizOribin等とプレドニンの併用榊寮中であるが、依然としてCRP7nlg/dl前後、発

ともに

（第1

ド系抗

どまつ

ンで治

急速に
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疹､-膝関節炎が持続している，

［考案］本症例の主症状である発疹とCRP陽性は生直後から持続しており、先天性の要因
もしくは出生直後の皮層感染が契機になった可能性がある。また、視神経の炎症や、難聴

など、神経系の異常も同時期から継続していた可能性があり、 JRA類似の血管炎症候群
として特異な症例と考えられる。

魂

Ｆ
ｄ
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§ ‐丙”

霊．
Acaseof加[al]tilCOnsctJRA･likevasculitiswithopticl]euritisandhearing
disturbance可

４
句

罰週

Satol･uTsul-uta,et&,l(Dh: Isio'l ()[AllErg)' andClinical lmmunology,Shizuoka

Children'sHospital )

－49－

一一



■
■
■
■
一
■
■
句
已
■
■
・
■
■
。
■
且
口
・
■
■
■
９
１
Ｐ
も

■
‐
Ｆ
Ｌ
Ｊ

40．著明な大動脈拡張を認めた大動脈炎症候群の一例

杏林大学医学部小児科1) 、東京女子医科大学リウマチ痛風センター2）

岡本静香'） 、保崎智子'） 、松山毅') 2） 、前田基晴1） 、

阿波彰一'） 、渡辺言夫1）
、

小児においては大動脈炎症候群は稀な疾患であるが、今回我々は胸部

X線で発見され、著明な大動脈拡張を呈した症例の画像が得られたので

報告する。

症例は14歳の女児｡ 5歳8カ月時に発熱が出現し、 5歳10カ月時に若年

性関節リウマチの診断で他院にて非ステロイド抗炎症剤(NSAID)およ
びステロイド剤(PSL)による治療を受けていた。これにより解熱傾向

がみられていたが、 6歳3カ月時に両親の希望にて東京女子医大リウマ

チ・痛風センターに転院し、以後同病院でNSAID， PSLおよび免疫抑制

剤の内服で経過観察をされていた。6歳5カ月時の学校健診で施行された

胸部X線で、大動脈部位に異常陰影がみられたため当院を紹介受診した。

これより大動脈炎症候群を疑い《心臓超音波検査を施行したところ胸部

大動脈の拡張が見られたため、同症候群と診断した。以後はNSAIDなら

びにPSLで治療を開始し、平成10年7月 (14歳時）に炎症反応が改善し

てきたため、大動脈造影による心血管病変の評価目的で入院となった。

同検査にて胸部大動脈に径38.7mm,腹部大動脈に径29.2mmの動脈瘤が
みられ、また右および主肺動脈に径19.1mmの拡張、左鎖骨下動脈に軽度

狭窄を認めた。

本症例は8年間の経過中、大動脈､腎動脈の狭窄症状ならびに上肢、
下肢の脈拍異常はみられなかった。これは当初、若年性関節リウマチと

してPSLの内服が症状出現の2カ月後と比較的早期から治療がなされてい

たためと考えられた。しかし、症状出現の約1年後の診断時の心臓超音

波検査で著明な胸部大動脈の拡張が認められていたことより、急速に動

脈変化をきたした1例と思われた。大動脈造影の画像も提示し報告する。
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ThecaseofAortitissyndromewithremarkabledilatationoftheAorta

ShizukaOKAMOTO,etal. (DepartmentofPediatrics,KyorinUniversitySchool

ofMedicme)
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41. 皮層病変を主徴とした結節性多発動脈炎の1例
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手稲渓仁会病院小児センター
崎山幸雄宮ノ下昭彦、楠幸博、有賀正、渡辺徹

北海道大学小児科
谷口直子、山田雅文、川村信明、岡野素彦、菊田英明

勤医協札幌病院
上田敏彦、渡辺一彦

結節性多発動脈炎(PN)は、小児期には稀な疾患で、発熱、発疹、関節
症状のほか、 さまざまな内臓病変を伴い、病理組織学的には中小の筋型

! ｜
’

動脈の壊死性血管炎を特徴とする。我々は、皮層病変・筋痛が主症状で
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内臓病変を伴わないPNと考え られる症例を経験したので報告する。

症例は8歳男児。上気首感染に罹患後発熱、多関節痛が出現し、前
医を受診、 リウマチ熱力凝われて入院となった。アスピリンとペニシリ
”ンGにて治療されたが軽快せず、 メチルプレドニ

貝｡

れた。一時的に症状は軽快したが、プレドニゾロ

レドニンパルス療法が施行さ

ン(PSL)の減量に伴い

症状が再燃し、紅斑、皮下結節が顕著になって皮層生検が施行された。

病理組織学的に皮下脂肪層の動脈壁の全層性Iこ好中球を主体とした細胞

浸潤があり、核破壊像とフィブリノイド壊死も伴っており、 PNを強く

疑われて転院となった。

転院時に全身倦怠感、上下肢に紅斑、皮下結節、筋痛を認めたが明ら

かな内臓臓器の障害は認めなかった。血液生化学検査では、CRP軽度増

加、血小板増多、補体価の上昇を認めた。PSL, サイクロフォスファマ

イド(CPM)の内服で症状は軽快したが、PSLの減量に伴い皮層病変、筋伴い皮層病変、

痛などの症状が増悪した。CPMパルス療法に

に試みている。

変更してPSLの減量を徐々

8)のゲノムをPCRで検出患児血中にヒトヘルペスウイルス8(HHV8)のゲノムをPCR

し、皮層生検の血管炎病変部位にもinsituPCRにてHHV8ゲノ

いだした。
１
１
１
１

ムを見

Acasewithcutaneousfonnofpolyarteritisnodosa

Hospital)YukioSakiyamaetal.(CenterforPediatrics,Teine-Keijinkai

’
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42．巨大冠動脈瘤をきたした乳児結節性多発動脈炎の一例

済生会横浜市南部病院小児科

宮前多佳子、森哲夫

横浜市立大学医学部小児科

片倉茂樹森雅亮満田年宏、伊部正明、相原雄幸、

横田俊平

乳児結節性多発動脈炎(InfantilePN)の一例を経験し、メチルプレドニゾロン

(mPSL)パルスにて一旦寛解を認めたものの、再燃し巨大冠動脈瘤を合併したので

報告する。 【症例】 2ケ月、男児。 1998年5月、弛張熱・体幹の不定形発疹にて

発症。発熱2日目に入院した。入院時、頚部リンパ節腫脹、眼球充血、硬性浮腫

いずれもなく、CRPが高値を示し、感染症の疑いで抗菌剤の投与を開始した。間

もなく解熱し、皮疹も消退したがCRPは低下せず、次第に血小板減少、白血球増

多、浮腫・低alb血症・低Na血症の増悪、心嚢水・胸水・腹水の貯留が出現し、

皮疹が再現した。臨床症状と検査値の推移より、 TnfmtilePNを強く疑いmPSL

パルスを施行。 1クール終了時より臨床症状、検査所見の劇的な改善が認められ

た。皮膚生検では単角細胞浸の潤と血管内皮の肥厚、赤血球の血管外漏出が認め

られた。mPSLパルス2クール施行し症状・検査所見が安定したため、後療法と

してリポ化ステロイド（パルミチン酸デキサメタゾン1.25mg/d)を開始し、経過良

好のため、 7日後プレドニゾロン(PSD6mg/dの内服に切り替えた。治療変更2
日後より、CRPの再上昇、全身の薄い網状皮疹、浮腫が出現。初発時、心臓超音

波所見では冠動脈病変は認められなかったが、数珠状に連なる多発性巨大冠動脈

瘤を認め、 TnfmtilePNの再燃と診断した。mPSLパルス3クール目を施行後、

シクロホスファミド(CY)パルス療法を導入し再寛解を得た。現在治療継続中であ

る。 【考按】本症例は2ヶ月の乳児であり、結節性多発動脈炎の初回治療選択と

してmPSLパルスを選択したが、一過性の寛解を得たものの冠動脈瘤を伴う再燃
に至ったことより、CYパルス療法を導入すべぎであったと反省される。またPN

は全身の中小動脈の全層にわたる壊死性血管炎であり、川崎病のような急性疾患

と異なり、超音波検査をはじめとする慢性疾患のモニタリングとしての血管評価

の検査の必要性が感じられた。

Acase㎡2-month-oldboywithinfanUlepolyarfrinsnodosapresenUngmulUple
giantcoronaryarteryaneurysm

TakakoMIYAMAE, et al. ("parmlentofPediarUics,YokohamaNanbu
Hospital)

’
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43.発熱、関節痛を繰り返し高IgD血症を呈した1例

杏林大学医学部小児科

保崎智子、岡本静香、松山毅、前田基晴、阿波彰一、渡辺言夫
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高IgD症候群は周期的な発熱、関節痛、腹痛、下痢および発疹と高IgD

血症を呈する非常に稀な疾患である。高IgD血症を認め、これと類似した

症状を一時期繰り返し認められたが、その後は諸症状の発現なく高IgD血

症のみを持続している症例を経験したので報告する。

、症例は10歳の男児で、 8歳時に川崎病の既往あり。平成8年12月（9歳

時） より2～3日間の発熱、関節痛と時に発疹を数回繰り返すため、平成

9年1月に当院入院となる。入院時、発熱、右肩、右膝関節痛と腹部に発

疹を認め、WBC10400/"l、CRP5.5mg/dl、ESR56mm(1h)と炎症反応が

認められたため抗生剤による治療を開始した。諸症状は4日目に消失し

たが、その10日目に1日のみ発熱し、 さらにその5日目に4日間の発熱、
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右膝関節痛および顔面と前胸部から上肢にかけての発疹が認められた。

いずれも原因は不明で、入院中の免疫検査にて血清IgD値が23mg/dlと高

値を呈していたため、高IgD症候群が考えられたが、以降諸症状の再現は

認められず退院となった。その後も諸症状を認めていないが、高IgD血症

は持続している。

高IgD症候群の今までの報告の特徴は、発熱等の症状は一過性のもので

はなく終生まで周期的に繰り返されているとの事より、本症例を同症候

群と診断するには至っていない。今までの報告例の諸症状および検査所

見等と比較して本症例を考察する。
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AcaseofhyperimmunoglobulinemiaDwithrecurrentfeverandarthralgia

MotoharuMAEDA,etal. (DepartmentofPediatrics,KyorinUniversitySchool

ofMedicine)

｜
’

「

－53－

一乃一■→圭今凸



44． 成長障害と高IgD血症を伴った慢性反復性
髄膜炎の一例

国立小児病院内分泌代謝科

同 感染科
同 神経科

山崎英次、堀川玲子、池間尚子
横内かおり、田苗綾子
小林信一、立澤宰
二瓶健次

高免疫グロブリン血症（特にIgD)及び成長障害を伴った慢性反復
性髄膜炎の一例を経験したので報告する。
症例は12才11ケ月男子。頭位正常分娩にて出生(45.5Cm,25809) 。
生後まもなくより篝麻疹様皮疹がみられ、4M時には発熱、CRP,ESR
の上昇があった。以後、夜間から早朝にかけての発熱と頭痛、同様の
皮疹が続くため他病院にて精査するも原因わからず、プレドニン・ア
スピリンの内服で症状の改善は見られなかった。成長障害を認め,12
才7ケ月時当科受診、低身長と間歌的発熱の精杳目的にて入院となっ
た。入院時身長122.0cm(-3.85SD),体重23.5kg(-2.18SD)。頚部リン
パ節軽度腫大を認め、肝脾腫はなかった。又、両側感音性難聴があり、
眼底では乳頭浮腫を認めた。篝麻疹様皮疹を全身に認め、同部の生検
ではurticarialvasculitisの像と血管壁へのC3の沈着を認めた。血

甕濡猯igﾘ職ROMbm"dW;Wi3閥卿珊’9鎧'ｲ罵り0Wi'
抗核抗体(-） 、抗DNA抗体(-）、抗下垂体抗体(-) 、抗GM1抗体(-） 、
各種ウイルス抗体は検出されなかったが抗マイコプラズマ抗体は160
×であった。又、RASTはすべて陰性であった。髄液検査では、細胞数
Lymph.164/3,Neutro.224/3 [病理にて好中球(3+)、好酸球(+)、 リン
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パ球(3+)、組織球(2+)、赤血球(2+)］ ，蛋白94.3mg/d1,糖46mg/dl
（血糖82mg/dl),IgG31.20mg/dl,細菌培養及びウイルス分離は陰性で
あった。頭部CT,MRIでは中等度のdiffuse,cerebralatrophyがみられ
るが、脳圧冗進の所見はなかった。内分泌検査では甲状腺機能、成長 i
ホルモンの分泌は正常だが、IGF-1は42ng/mlと低値であった。
多彩な症状、検査結果などから本例は自己免疫疾患と考えられ、現 ｜
在、これらと髄膜炎と成長障害との関連について検討中である。
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神経症状が主要な症状であったCINCA症候群45．皮層、

日本大学医学部付属練馬光が丘病院小児科
稲毛康司、渕上佐智子、渕上達夫
板橋区医師会病院小児科
泉裕之

1

[はじめに］ 本邦においてCINCA症候群（慢性炎症性神経皮膚
関節症候群）は演者の発表以来、 3例が報告されている。 これら
3例は関節症状が特徴的であったが、 このたび経験した症例は皮
膚、神経症状が主要な症状であった。CINCA症候群は、その臨
床症状の発現に関節症状、"皮層症状、神経症状のそれぞれに強
弱がみられるといえる。
[症例］ 3歳男児。 日齢7より顔面に紅斑出現、 日齢14から四
肢、体幹に環状紅斑が多発する。 日齢23で肝機能異常がみら
れGOT458U/l，GPr448U/1、LDH896U/lであった。一時的

｢

ト

幹
・
‐
弓

に弛張熱となることがあり、全身状態は良好であったが、四
肢、下肢の環状紅斑は消長を繰り返している。手背は皮下脂肪

q

I が乏しく褐色調であり、足底には特有
鼻、前頭部突出があきらかであった。
が乏しく褐色調であり、足底には特有 鞍のしわがみられた。鞍
鼻、前頭部突出があきらかであった。免疫学的、ウイルス学的
検査に異常なし。 3歳時、右上下肢の筋力低下、鞁行がみられ精
査入院となる。脳波、頭部CT，MRIに異常なし。SPECTでは著
明な脳血流量低下がみられた。
［考察、結語] CINCA症候群は生後1か月以内に持続する発

|;熱発疹噂どで発艤する全身性炎艤……ダﾛﾃｽ’な関節X-P所見が特徴的なため診断されるのが一般的である。
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AcaseofCMCAsyndromewhoshowedmamycutaneousand
neurologicalsymptoms.
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46．自己免疫性疲労症候群患者における圧痛点の分布

と線維筋痛症との関連について

日本医科大学小児科

伊藤保彦，立麻典子，五十嵐徹．福永慶隆山本正生

われわれはこれまで抗核抗体陽性の慢性的不定愁訴児童に注目し，自己

免疫性疲労症候群(AIFS)という新たな疾患概念を提唱するとともに， '|曼性

疲労症候群(CFS)や線維筋痛症(FM)への進行例の存在などを報告してきた
今回AIFSとFMの関係を明らかにするため,AIFS患者におけるFM圧痛

点の分布と自己抗体プロフイルその他のパラメータを検討した．

【対象・方法】当科で経過観察しているAIFS患者81名（女子69名，男

子12名）を対象とし,ACRFM診断基準に基づく18圧痛点それぞれの有

無を理学的に調査した．抗核抗体はHep2細胞を用いたIF法，抗Sa抗体

はHeLa細胞抽出液を抗原としたWeStemblot法にて測定した．

【結果】筋痛という自覚症状はなくても，ほとんどの症例に圧痛点が認め

られ，平均5．6ケ所，最も頻度の高い圧痛点は僧'l'冒筋上縁，ついで第2肋

骨であった．圧痛点の数は抗核抗体80倍， 40倍の患者の方が160倍以上

の患者にくらべて多い傾向にあった．抗Sa抗体陰性者にやや多く認めら

れたが，有意差は認めなかった．

【考案】健常小児との比較はしていないが，本症候群患者における平均

5.6ケ所という圧痛点の数は明らかに異常と考えられる． FM診断基準は

満たさなくてもAIFS患児には圧痛点が多数認められ, FM前駆状態と考

えられるものも多く存在することが明かとなった．

Ten"rpoints inchildrenwithautoimmunefatiguesydrome;possiblerelationship

withfibromyalgiasyndrome

YasuhikolTOH,etal. (DepartmentofPediatrics,NipponMedicalSchool)
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Stevens-Johnson症候群とその類縁疾患に
対するウリンスタチン療法の研究

q

日本大学練馬光が丘病院内科
大久保陸洋
日本大学医学部小児科
渕上佐智子渕上達夫稲毛康司

「はじめに｣一般に重傷型中毒疹の発症機序は不明とされている。
しかし､そこにプロテアーゼ特に好中球エラスターゼの関与が示唆
されている｡一般にStevens-Johnson症候群､及びその
類縁疾患の治療には副腎皮質ステロイド剤の投与が行われることが多い。
今回プロテアーゼインヒビターであるウリナスタチンを畠佳用し
副腎皮質ｽﾃﾛｲド剤をまったく投与することなく治療し得た症例を
2例経験したので報告する:典
[症例1］ 9歳男子上気道炎の診断にてケフラール､スルピリン内服。
翌日より掻痒感と熱感伴う皮疹が全身に出現。
皮診は紅斑と水泡を伴い複数癒合して増大傾向示す。

《 ' 1
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WBC1600Hb14.4Plt10．9CRP0.9T-P6.5T-BO.46
病理組織診断にて中毒性表皮壊死症と診断。GOT65GPT16LDH2685

第2病日よりウリナスタチン投与開始、他対症的な治療を組み合わせ
約2週間の経過にて臨床症状,血液生化学的所見とも改善した。ｑ
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[症例2］ 1歳2ケ月男児熱発にてアンピシリンの内服行ったところ
背部から顔面にかけて紅斑と浮腫を伴う丘疹が多発。
肝脾腫頚部リンパ節腫脹認めた｡Steven-Johnson症候群と診断
WBC42300A-Ly23%CRP4.2GOT173LDH1843
第2病日よりウリナスタチン投与約20日の経過にて改善した。
[考察］重症型中毒疹の患者の血中好中球エラスターゼが高値を示し

１

ウリナスタチンの投与で治癒に向かうにしたがってそれが減少していくことは
前回の演者らの研究により明らかである。
今回改めて更に重症の症例2例に対しても効果的であった。
これは前回の研究を裏付けるものであり治療の有効性を改めて
確認するものと考える。
[結語]重症型中毒診に対するウリナスタチンによる治療は合に対するウリナスタチンによる治療は合目的的であり
有効であると考えられた。またステロイド剤の持つ様々な副作用を
考慮するなら積極的に選択する価値のある治療と思われる。
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＄
．
ｆ
・
刺
摺
…

蝿
蝿
膨
錐
唯
“
陵
、
●
”

Ｆ
凹
伍
ｂ

Ｉ
！
Ｉ

Takahiro-OKUBO, NerimaHikangaokaHospital
NihonUnivrsityofMedicne
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日本小児リウマチ研究会規約

平成9年10月25日改正

l.本会は小児リウマチ性疾患の診療および研究の向上を推進することを目

的とする。

2.本会は上記の目的のため年一回の学術集会(例会）を開催する。

また、その他本会の目的に沿った事業を行う。

3.本会の会員は、本会の目的に賛同し、所定の手続きを行った医師および

医療関係者とする。

4.本会の正会員として入会を希望するものは、年会費（5,000円）を納入

する。

5.本会には会長1名と幹事若干名及び監事2名をおく。

会長は本会を代表する者で、その任期は前回の学術集会終了翌日から次

回の学術集会終了までとする。

任命は幹事の互選による。会長は任期中に学術集会を開催する。

6.幹事及び監事は幹事会の推薦により会長がこれを任命する。
品3 J

7.幹事及び監事の任期は3年とするが、再任は妨げない。

8.本会の会計年度は毎年1月1日より12月31日までとする。

本会の会計は、監事の監査を経て全員に報告する。

9.本会には賛助会員をおく。賛助会員は本会の事業を援助するため所定の

賛助会費(1D5万円）を納入する団体とする。

10.本会の事務局は会長の指定する機関におく。
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