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ホールへの案内図

●JR渋谷駅南口東側より徒歩5分

（渋谷で一番高いビル）

〔東邦生命ビル(32階)内 IF･2F→東邦生命ホール〕
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あいさつ

日本小児リウマチ研究会も本年をもって第9回を迎えることができました。会員数

も増え、全国各地の施設から応募演題も41題となり主催者として大変うれしく思って

おります。今回の会場は東邦生命ホールを使用することになり、先生方にはご迷惑を

おかけしますが、 よろしくお願い致します。

本研究会は、平成3年度に全国規模で「第1回小児リウマチ研究会」として発足致

しました。発足当時を振り返りますと、小児科医の中で日本リウマチ学会の会員であ

る先生は数えるほどでした。その際、 日本大学の大国先生、杏林大学の渡辺先生、独

協大学の藤川先生（現東京女子医大リウマチセンター)、鹿児島大学の鉾之原先生、

国立小児病院の立澤先生などと共に、本研究会設立について日夜努力を重ね、会長を

渡辺言夫先生にお願いし、小生を事務局長として発足に至りました。平成3年11月10

日(土)の午後1時から開催された第1回は、演題数26題と現在の半分程度であったに

もかかわらず、午後7時まで大変熱のこもったディスカッションが行われました。そ

の後会員数も徐々増加し、事務局も杏林大学小児科に移りました。研究会の名称も第

3回から「日本小児リウマチ研究会」となり、本研究会の活動も著しく活発化してい

きました。本研究会が今までに行ってきた事は、従来までアスピリンを中心に行われ

てきた若年性関節リウマチの治療にMTXなどの免疫抑制療法を積極的に治療に導入

するなど、新しい治療法についても本研究会を中心に討議され､小児科領域での難治

性の膠原病患児の予後に対しても大きな進歩を生みだしました。また小児膠原病の病

態を明らかにする目的で、第5回には本研究会が中心となり、全国の各施設からの協

力を得、小児膠原病の全国調査が行われ、小児科領域における各疾患の診断基準につ

いてもさらに検討が続けられております。また藤川先生l横浜市大の横田先生､鹿児

島大学の武井先生などの国際担当の先生は、欧米諸国と本研究会との関係にご尽力い

ただいております。

第9回を数えるにあたり、私にとって本研究会の持つ意味は、 '各施設で経験された

さまざまな症例を拝聴させていただき、 より多くの小児膠原病の病態に触れられたこ

とでした。今後は、 これらの経験をふまえて難治性の小児膠原病の子供達のQOLを

改善させるとともに、Carryovefの症例をどのよう､に小児科医としてフォローしてい

くかを熟考していきたいと思います。

最後に、本研究会のご発展ならびに会員の先生方のご多幸をお祈りいたします。

’

’
第9回日本小児リウマチ研究会

会長和田紀之

（東京慈恵会医科大学小児科）
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第9回日本小児リウマチ研究会のお知らせ

16 会期平成11年10月23B(土)9:30～18:30

2． 会場東邦生命ホール（東京都渋谷区渋谷2丁目15番1号東邦ビル1．2階）

※期間中のご連絡先（当日9：00より）

TEL:03-3499-3223

FAX:03-3499-2886

3． 受付

1）会場費は5,000円､抄録集は1,500円です。
： ， …， 2 ；、 － ．

2)平成11年度会費未納の方は5,000円をお納め下さい。
” 、 ， ， ． ；(TEL:03-3406~6360)､3）研究会終了後､同ビル31階｢ｵｽﾛ」(TEL:o3-3406=6360)にて懇親会を行ない

ます。

会費3§000円です。是非ご参加下きい。

46一般演題･スライド

1）発表時間

請演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お願いします。

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） 次演巻次座長はそれぞれ次演者席、次座長席におつき下さい。

。 .j

56 幹事会

10月23日午前中のセッション終了後（12：15～13：30）

場所：同ビルにて行う予定
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第9回日本小児リウマチ研究会

会長和田紀之（東京慈恵会医科大学小児科）

問合先。

〒105-8461東京都港区西新橋3-25-8

東京慈恵会医科大学小児科担当：和田靖之

TEL:03-3433-1111

FAX:03-3435-8665
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第9回日本小児リウマチ研究会

開会の辞・会長挨拶（9：30～9：35）

1） 自己免疫疾患(1) （9：35～10:05) 座長：伊藤保彦

Ol.ステロイドパルス療法による小児膠原病患児末梢血単核球アポトーシスの検討……7
鹿児島大学医学部小児科前野伸昭、他

2．小児ステロイド骨代謝障害に対するビタミンD、K併用投与の検討…………………8

山口大学小児科井上保、他
｢ P

3．ぶどう膜炎合併少関節炎JIAにみられるCDllb/CD18細胞について．．………･………9

日大練馬光が丘病院小児科稲毛康司
口 ひ

げ

2） 自己免疫疾患(2) （10：05～10：45） 座長：稲毛康司

4． 自己免疫リンパ球増殖症候群の3家系4症例におけるFas(CD95)潰伝子変異･……10

金沢大学小児科笠原善仁、他

5． 自己免疫性疲労症候群患者から検出される自己抗体、

抗Sa抗体の対応抗原について”…………………．．………………………………………11

日本医科大学小児科伊藤保彦、他

6．抗核抗体陽性慢性疲労性症候群の臨床症状および免疫学的検討………………………12

横浜市立大学小児科森雅亮、他
1 P

O7．小児膠原病患児におけるKL-6の臨床的意義…･………………･…･…………･……･…･13

鹿児島大学医学部小児科今中啓之、他

3） 皮膚筋炎/多発性筋炎（10：45～11：25） 座長：立澤宰
●

8．本邦小児皮膚筋炎/多発性筋炎患者のHLAの解析･･……………………………………･14
B

横浜市立大学医学部小児科友野順章、他
l

5 f

1

9．皮膚筋炎の2症例………………………･…………………･………………………･………15

北里大学小児科石川義人、他

10．多剤抵抗性の小児皮膚筋炎に対する血漿交換療法と

シクロフォスファミドパルス療法の効果……………………………･…･……………･…16

横浜市立大学小児科中島章子、他

11．小児皮膚筋炎患者におけるシクロスポリンA療法の試み…………．．……………･……17

千葉県こども病院

アレルギー免疫呼吸器科山口賢一、他

－3－



4） 抗リン脂質抗体症候群（11：25～12：05） 座長：河野陽一

12.舞踏病にて発症した抗リン脂質抗体症候群+SLEの1女児例…………………………18

千葉大学医学部小児科有馬孝恭、他

13.多発梗塞を併発した抗リン脂質抗体陽性のSLE男児例……………………………．．…19
c

j ･

:神奈川県立こども医療センター
●

感染免疫科池田裕一、他ゞ

14．抗リン脂質抗体陽性の増殖性腎炎の1女児例…………………．．……………･…………20
≠

順天堂大学小児科大友義之、他
炉

q

b ､

15．生後6カ月より肝脾腫を認め、抗リン脂質抗体症候群を呈したSLEの男児例……･･21

濁協医大小児科（血液）杉田憲一、他
、

座長:河野陽一5） 午前の討論・質疑(12:05～12:15)

昼食・幹事会（12：15～13:30)

6) SLE(1) (13:30～14:00) 座長：前田基晴

16．腎生検を施行した小児SLE患者24人の尿所見と組織像の変化……6…………………･22

鹿児島大学医学部小児科中村茂行、他

17.ステロイド長期投与中に急性大動脈解離を合併したSLEの1例…･･…………………23

久留米大学小児科伊達是志、他 ‘

18.Cyclophosphamide大量静注療法に抵抗を示したSLEの女児例．．………………………24
●

昭和大学医学部小児科澤田まどか､他

7) SLE(2) (14:00～14:30) 座長：鉾之原昌
命

、々 ､ 、 ． b ,， ｡q 』
' 牛 4

’ ･･･も

19.治療経渦中に著しいるいそうを呈したSLEの2女児例……………………………．．…25

卓士他』､大阪医科大学小児科村田
･

○ 9

●

a ザ

ヴ ､

20．Aspirinの併用が有効であったDiscoidlupuserythematosusの1女児例･･?….．………26
ｬ D

P

東京慈恵会医科大学小児科和田靖之、他
■

0

21．多彩な自己抗体陽性を呈した重症新生児ループス(NLE)の1男児例･………………27
◆

･ 白 々 P ロ 、

大阪医科大学小児科七里元督他

8) SLE(3) (14:30～14:50) ~ 座長：古川漸

22．小児SLE11例の中枢神経病変の評価4．･……………･……･………………………………28

横浜市立大学小児科伊藤秀一、他

『
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23.CNSループス軽快後もSPECT異常を示したSLE一症例……･……………6………･…29
●

東京女子医科大学小児科藤田典子、他
包

9) Macrophage活性化症候群(14:50～15:10) 座長：吉野加津哉

24．中枢神経障害を合併したマクロフアージ活性化症候群の1例…･…………･………･…3O

埼玉県立小児医療センター

感染免疫アレルギー科高野忠将、他
*

「マクロファージ活性化症候群」のスペクトラムについて………………………･……31
4

25．

横浜市立大学医学部小児科宮前多佳子、他

10）午後の討論・質疑（15：10～15:20) 座長：吉野加津哉
1

コーヒーブレイク（15：20～15：40）
c

c

D

か

11)JRA(1) (15:40～16:10) ､皇 座長：藤川敏
●

26．小児特発性慢性関節炎の新しい分類の試み･……･…･……………………………………32
Q

q j

横浜市立大学医学部小児科友野順章、他
夕 ■ 4

$ 1

J

27.JRA症例における貧血の検討…………………………………･………･………･…………334 ．

”

国立小児病院感染リウマチ科出口靖、他
● 、 ･

e い

り

28．若年性関節リウマチの成長障害と骨代謝一ステロイド非使用例での検討一…．．……34
F P ｨ ｡

' ’ p ‘ 'も ■

① ｡｡ d
q ひ

鹿児島大学医学部小児科森浩純、他
, p
r C

●

●

●

12)JRA(2) (16:10～16:40) 座長：和田靖彦
I ．

F

29．当科におけるJRA7例の臨床的検討…………･…………･………………………………35e 0
6

長崎大学医学部小児科宮副初司、他

30.間質性肺炎を合併した若年性関節リウマチの1例?．…･…．．………･･･……･‘…･…･……･36
●p 。 司

り
市

。』 9 －s ‐、 、 ：t ′ ‘ P, ’ ・
■ Pc F

琉球大学医学部小児科伊波国子、他
』｡ , ｡ 今 . ｡● Q ●

① 司
凸

b 4 ･ q G ﾛ ･ - 分 一 年■ 6 .巳

13)JRA(3) (16:40～17:00) “ 座長：横田俊平■

31． ミノサイクリン静脈内投与により、症状の改善を認めた ：

若年性関節リウマチの2例……･…･……………･…………･…･………………･…………37
◆

東京慈恵会医科大学小児科和田靖之、他

32．若年性関節リウマチORA)に対する超大量γ-グロブリン療法の試み………………･38

市立砺波総合病院小児科住田亮、他

33．膝関節ヒアルロン酸ナトリウム注入療法を試みている、

多関節発症型若年性関節リウマチ(JRA)の一例…･……………･………………………39

杏林大学医学部小児科松山毅、他
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14）シエグレン症候群(17:00～17:30) 座長：今中啓之

34．良性頭蓋内圧冗進症を呈したSLE(疑)+Sj6gren症候群の13女児例………………･…40
e

千葉大学医学部小児科館野規子、他
0 ■

35．著明な紫斑を繰り返す原発性SjOgren症候群の1女児例…………………･……………41

鹿児島大学医学部小児科根路銘安仁、他 ！‘
少 4

36．若年発症SjOgren症候群の診療におけるMRシアログラフイの有用性.6．…･…………42

千葉大学医学部小児科冨板美奈子、他

15）その他(1) (17:30～18:00) 座長：赤城邦彦

376環椎6軸椎関節の亜脱臼を来したSeronegativeenthesoPathyand

arthropathy(SEA)syndromeの1男児例………．．…･………･…………………･………43

長野県立こども病院小児科川合博、他

緯
餌
漉
．
凍
錨
岬
混
（

38．小児混合性結合組織病5例の長期経過………．．……………………………･……………44

横浜市立大学小児科小林慈典、他

39．多彩な症状を呈した乳児期発症Weber-Christian病の1例･…･………………………･45

群馬大学医学部小児科茂木洋一、他

16）その他(2) （18：00～18：20） 座長：川合博

40．骨髄異形成症候群(MDS)を合併したベーチエベツト病一女児例………．．………･……･46
4 ‘・ ゥ ′ 6

. G

鹿児島大学医学部小児科重森雅彦、他

41．多彩な自己免疫によると思われる症状を呈し、 10年後に肺線維症による

蜂窩肺を呈した自己免疫性肝炎の一例………･………………………………………．｡…47

国立小児病院感染リウマチ科小林信一、他

17）夕方の討論・質疑（18：20～18:30) 座長：川合博

閉会の辞・幹事会報告・次期会長挨拶(18:30～18:35)

懇親会（19：00～）

－6－
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1.ステロイドパルス療法による小児膠原病患児末梢

血単核球アポトーシスの検討

鹿児島大学医学部小児科、保健学科1）

前野伸昭、武井修治、森浩純、根路銘安仁、中江祐美子、

赤池治美、重森雅彦、今中啓之、鉾之原昌1） 、宮田晃一郎
糺
菅
●
Ｊ
凸
心
‐
．
．
“
ｆ
・
鷲

【目的】近年、 自己免疫疾患におけるステロイドパルス療法(SP療法)の

作用機序として、末梢血リンパ球、中でもCD4(+)'I℃ellのアポトーシス

が関与していることが報告されている｡今回我々は、小児膠原病患児に

おいて、 SP療法による末梢血単核球アポトーシスの誘導を検討した。

【対象・方法】 ′

対象は小児のS凪3例、皮層筋炎1例である。SP療法の前後で、患児の

末梢血単核球を分離しRPMI1640(10%FCS)に1×105/mlとなるよう懸

濁後g6Well-Ijlateで培養。48時間後に細胞を回収･溶解し、 ヒストン

/DNA断片複合体をCel!DeathDeteCtiOnEUSA(BOellrmger
Mannheim社)を用いて定量､アボトージズの程度とした｡また、惠児
血清中のヒストン/DNA断片複合体を同様に測定し、比較・検討した。

【結果】患児単核球のアポトーシスはSP療法前では、コントロールと差

は認められなかったが、 SP療法後には有意に増加していた。また、患児
． 息一 ： ‐ ． §

血清のヒストン/DNA断片複合体はSP療法後には前と比較し著明に増加
， ： ， § ・

していた｡；
？ ． ‐ ‐－． ， ． ‐ ク セ ・ ､ ． ． 『 ． ： ． ！ ↑ b ・ ‐ ・ ‘ ． ： ， ： ， ‐

【結語】小児膠原病患児においてSP療法により末梢血単核球のアポトー

シスが誘導されていることが示された｡またず'その現象は患児血清を用

いて推測できる可能性が示唆された。
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therapyinjuvenileautoimmunedisease

NobuakiMAENO,etal. (Dep.ofPediatrics,FacultyofMedicine,

KagoshimaUniv.)
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2．小児ステロイF骨代謝障害に対する
ｮ ｡

ビタミンD､K併用投与の検討

山口大学小児科井上保、松原知代、古川漸
山口大学整形外科杉山聡宏､田中浩､河合伸也

琶
蕊

骨代謝障害は長期ステロイド療法の深刻な副作用であり、その主な成

いる小児に…ごピﾀﾐ”

蕊霞 鯵潭詮職奮
【研究対象】 1年以上前から経口ステロイド療法を受けており､例週
前からステロイド投与量が一定でビタミンDを投与されている4歳か

ら14歳の小児20例が対象｡ （うち小児膠原病はSIJEJRAなど:1Q例）

蕊
テオカルシン(Ghl¥OC)%_骨型アルカ1リブ{オスフアターゼ､尿中デオ

蕊瀧 鱸：
ンKがオステオカルシンのGla化を促進し骨石灰化を促すことにより骨
量が増加いだ逵と密示唆する61ピ汐ミンⅨK併用投与ぼ小児ス崇画イ
ド骨代謝障害に対載る有用な治療法の可能性がある｡￥ ；
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3．ぶどう膜炎合併少関節炎JIAに

みられるCD11b/CD18細胞について

日大練馬光が丘病院小児科

稲毛康司

目的:JIA少関節炎に合併するぶどう膜炎の発症にマクロファージが関与

する可能性について《,CD11/CD18b陽性細胞の出現および組織因子、 ト

ロンボモジュリンの動態から検討した｡対象方法:対象は活動性ぶどう

膜炎合併3側非活動性ぶどう膜炎5例を含む､"少関節炎1三例および多

熱蕊鱗襄調撚
46.49pg/皿(n=7)(p<QOOo1,two-wayANOVA)であ旬た。活動性ぶど
う膜炎S例では240jSO±52｡78pg/皿と非活動性ぶどう膜炎およびぶど

う膜炎非合併例加5.80 5"3pg/血に比較して増加していた(p<oOS,

蕊塑; 瀧

溌 蕊
議織識舗雛憾繍 蓮-鴦箒坪奉

亟畷皿”即興哩"llrOmbom9MnmJ":MaCrpphageSpmju血gtissue・ ノ ． § 洋 二 “． ‐

bctorarerelatedtoonset㎡uveitiSWithpauciarticulararthrijiS. '

YasUjilnamo

NillonUniversityNerima?HEEarigaolKaHospital
Tbkyol79.0075,Japan f

－9－



4． 自己免疫リンパ球増殖症候群の3家系4症例に
おけるFaS(CD9a)遺伝子変異

金沢大学小児科 笠原善仁，和田泰三，武井健吉，
市村昇悦,小泉晶一

金沢大学保健学科谷内江昭宏

【目的】妙な〃マウスにおけるリンパ球増殖，アポトーシス異常がFaS,FaS
リガンド遺伝子異常に起因することより免疫制御機構におけるFas中Fasリ

蕊
においてFasmRNAを4分割するように設定したprimerによるRT･PCR法
にてFaS遺伝子を解析し塩基配列を決定した｡【結果】全例の末梢血でK服αβ
陽性cD4陰性の8-陰性T細胞増加力潔められ, FaS抗原発現は1症例に
おいて全く欠如､他の3症例では正常であったが、患児由来の細胞は3症

継患霧灘茎感識潔協脇涛鯛睾舞細孟
騨宣購粥灘鰯露鰯職毫溌謡晉撫躍
accePtOrの点突然変異によるeXOn4欠失のホモ接合体であった。また，可
能性駒SLの高値D ｢特に完全欠損例においては正常値の100倍以上の高値
を認めた.【考察】-肝脾腫リンパ節腫大，自己免疫性汎血球減少， ■高γ

毫弓蝋騰蕊職撫識瀧癌鐵濡翻辮
指標となりうることが示唆された

I

1

５

FaS(CD95)mlitati伽sinfburPatientsfrOm3familieswithautoimmune
lymphoprOliferativesyndrome

YoshhtoKASAHARA,etal(DePartm《剛ofPdeiatrics,
FacultyofMedicme,KanazawaUmversiW)

－10－

鼎
１
引
穐
盆

》
星



濡
瀞
ｋ
離
哩
粍
踊
哩
掘
“
…
・
樋
用

ｉ
ｔ

5．自己免疫性疲労症候群患者から検出される自己抗
体，抗Sa抗体の対応抗原について

～

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
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抗鼬抗体は自己免疫性疲労症候群(AIF団患者の約40%に検出され，

さらにAIFSから慢性疲労症候群(CF"に進行する症例ではより高率に

陽性である．一方Konstantmovらは成人CFS患者からは不溶性核抗
原とくに1aminB1に対する抗体が検出されると報告している6AIFSと

CFS,m%抗体と抗不溶性核抗原抗体の関係について検討した．
当初から抗原どして使用してきたHeLa細胞抽出液と，各種細胞の可
溶性･不溶性画分について,すでに抗M抗体の有無が判明しているAIFS
患者血清を用い，その反応性を比較また,afHnityeluti伽法で抗不溶

性蛋白抗体と抗鼬抗体の交差反応性をみた．さらにマウス抗1aminB1

モノクローナル抗体との反応性を比較した．その結果鼬抗原は6S~

70ゆの不溶性核抗原であり,当初報告した62ゆ蛋白はそのdegradate

である可能性が高いことがわかった．しかしモノクローナル抗体との比
較では鼬抗原はlammB1ではないと考えられ,Konstantmovらの報

告した抗体どは同じsPecificityである可能性が高いものの,彼らの抗原
同定には疑問がもたれた．

抗M抗体とK"StantmoV"らの報告した抗体が同一であるならば，
抗核抗体陽性c馬はAI庵■の進行じだものであるという我乏の仮説がよ
り確実になるも しかし，その対応抗原はまだ確定しているとはいえず,
さらに検討を続けていく必要があると思われた. : ， ｣ ! ‘ 》､ ， ; ；
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6．抗核抗体陽性慢性疲労性症候群の臨床症状および

免疫学的検討‘

臆閥罎
》
》
》

口
》
》

》
》
》
》

慢性疲労性症候群(CFS)は極度の疲労感をはじめとした慢性的不定愁訴を

呈する症候群であり､最近小児科領域でも注目されてきている‘その原因

震蓋蕊誌鱸毒鰯辮鑿鰡無量二F
今回我々は;本症候群症伽瀧床症状の長期鱸察および龍抗捧稜査を
含めた鱸学的検索を狩った5 : 〃 ‘ ：
【対象】少なくともGか月以上の期間‘生活が著しく障害されるほどの強

い疲労感を呈し、2回以上の検査で抗核抗体陽性(80倍以上)を示した1g例の

小児例(発症時)を対象とした。

防法】臨床症状を把握するために、')疲労感以外の症状Z)発症時年齢，

3)病悩期間,等)症状の消退の有無他を観察した。また､自己抗体検査を

含めた免疫学的検索として､ 1)ANA値と型,2)WestmlblOu地法を用いた非
可溶性蛋白抗体の存在の有無,3)その他の自己抗体価躯“検索s)EBウ
イルス抗体価,6)NK活性価"rhiflIlZ細胞の比率､他を検討した。

【結果と結論】検討を行った症例は極度の疲労鋤みでなく微熱､関節
痛､頭痛、腹痛､耳下腺腫脹などの多彩な症状を呈していた。これらの症

例で行った免疫学的検索で興味深い知見が得られたので報告する。

ClinicalcourrandimmunolOgicaldmamthechildrenwith

chrm1icfatigUeyn曲℃mewithPositiVeanti-mcl"ramib"y

MasaaMMORI,etal.(D"artmeⅢ㎡Pedamcs,

YOkmlamaCityUniversitySChoolOfMidne)
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7.小児膠原病患児におけるKL-6の臨床的意義

鹿児島大学医学部小児科、同保健学科1

今中啓之、武井修治、前野伸昭、森浩純、根路銘安仁、
‘ ： ，

中江祐美子、赤池治美、重森雅彦、鉾之原昌1、宮田晃一郎

【目的】膠原病の肺病変は問質性肺炎(IP)の頻度が高く、治療抵抗性

であることも多いため早期発見が望まれる. KLp6はⅡ型肺胞上皮細胞に

強く発現されるヒトムチンの糖蛋白抗原であり、IPに特異的なマーカー

として注目されている．今回小児膠原病疾患でKI=6を測定した：

【対象および方法】JRA35例､Sm"例､皮層筋炎(伽5例、シエ亨ダ

ﾚﾝ症候群(sJs)4例､混合注結合組縮(Mn乏例、べｰﾁｴｼﾄ病、
大動脈炎症候群､重複症候課ｻﾙｺｲド字ｼｽ各1例、gi検体を対象
と藍だ:“孝抗K"ﾏｳｽﾓﾉｸﾛｰﾅﾙ抗体を用いたｻﾝドｲｯﾁ
型酵素免疫測定法(EnzymeImmunoassay;EIA)で測定した．

【結果】ミカットオフ値を50QU"nLとしたとき、異常値を示したのはS配2

例、JRA1例1DM1例であった.このうちS皿1例は過敏性肺臓炎をお

こしており、JRAは全身型で多臓器不全を起こしていた．他の症例は臨
床的に肺病変を疑わせる所見はみられなかった.

正考案】“蝿間質性病牽坤二画で上昇していたが伽症状、胸部理

謡職鰯蕊懸鰯懸繍竺耀警
経時的な変化を検討する必要がある．

I

EvalU梨ion就cljnicalvalUeofKL-6:i叩ati”swilhrh剛岬ticdiSease

HiroyukiIMANAKA,eial.

DePartmentofPediatrics, ;FacultyofMediCine,KagoshimaUniverSity
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8．本邦小児皮層筋炎/多発性筋炎患者のⅢAの解析

横浜市立大学医学部小児科

友野順章､森雅亮､横田俊平
、 ； ， ； ， ‘ ． ・

北里大学医学部小児科

野元げい系松浦信夫

【目的】小児における炎症性筋疾患（皮膚筋炎(JDMS)、多発性筋炎
(PM))のIⅡAを含む遺伝子解析は本邦では:これまでに行われていない。

従来欧米で報豈議れ嗣いるHLMnA1"501遺伝子の疾患発症への関

潟黙溌篝 詰鑪無鍛
DQA1,D"はPCRでIMAを増幅した後(lirectseqlj@nceにてtypmgし
た。症例の各HLAlOCtisとhaPlotypeを日本人一般の頻度と比較しotidS
比で表した。

【結果】JDMS症例は男児2例､女児9例､Ⅷ例は女児1例であった。

今回の検討では従来の欧米での報告と異なり､clasSl抗原ではHLA-E52
が､elassZ抗原遺伝子ではHLADRB1*15021が高頻度で観察ざれた6ま

たこのmAAme迄を含む特定の卿lOtypeが多く観察された｡剛:症例は
mMS症例で最も多く観察されたmahaI)!Otypeと同一のllaplOtypeを有
していた6 HLADQA1*o501は1例も観察きれなかった。それぞれの
HLAallele､haplO嗽を比較検討し発症に最も強く相関するⅢA遺伝子
を推定した｡これまでの文献的考察を加えて報告する。 ”

HLAanalySisofJ叩肌esepatientswithdermammyosiUsmpolymyositis

NoriakiTDMONO,etal.

(mepartmentofPaediatrics,Y"OhamaCityUmversitySchool㎡Medicine)
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9．皮膚筋炎の2症例

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

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"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、細胞のアボトーシスを

誘導する炎症性サイトカインの一つであること力潮告されている。今回、

皮層筋炎の2症例を経験し、臨床症状、一般検査所見、および血清サイ

トカインについて検討した。

症例1は筋力低下、筋痛を主訴に来院した4歳女児。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。

血潅検査では、筋原性酵素や垂症反応の軽度上昇を霊め里筋毫函でほ筋
原性琴化を示し､筋生検では､真皮の血管蛇行､繊維増殖を認めた．血
清MCSIw値の検討では､初診時199SU/皿(正常<iOo"")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。症例2は1櫛1ヶ月の女児で顔面の紅斑から発症し、 7ヶ

月の経過でへりオトロープ疹、ゴトロン徴候など特徴的な所見を呈した。

血液検査では､軽度の筋原性酵素の上昇を認め､筋力低下は認められな
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lO.多剤抵抗性の小児皮層筋炎に対する

血漿交換療法とシクロフォスファミドパルス療法の効果

I

微市立蝉小児科
‘ ！ 、 、

中島章子､宮肖移佳子､森1鶴､伊瀞子､刎叫憾典､川口葉子、

伊瀬一､友謝I頂章､片倉7瀬、満田年宏､伊部正明､相蹴幸横田俊平

［はじめに］小児皮膚筋炎は横紋筋内の血管炎に続発する筋線維の壊死、萎縮

を特徴する疾患で､治療にはｽﾃﾛｲﾄﾞが用いられるが､ ｽﾃﾛｲﾄﾞ抵抗例や再燃を繰り

返す例もある｡我々はPSLMEX,AZP等の治療に抵抗し再燃した3症例に対し、

ｼｸﾛﾌｫｽﾌﾌﾐ バﾙｽ療法(IVCY)を導入し(2例は血漿交換(咽を併用)有効であ

ったので､筋力低下時の筋力評価と合わせて報告する｡, [症例]剛_ﾕ 17歳女

児｡15歳発症｡PSL+MⅨで治療開始したｶﾐ筋力低下が進行しmIBLバﾙｽ療
法後､PSL+AZPに変更｡また､大量γｸ．ﾛﾌﾞﾘﾝ療法も試みた。しかし筋原性酵
素は正常値化するも筋力は回復せず､定頚困難、嚥下障害も出現した。再度施行

した筋生検で、血管周囲の炎臓棚包浸潤を認めたためpE+IVCYを導入。現在6

回終了し､寝返り、自立での食事が可能となった｡鋤呈5歳男児｡3歳発症
経口PSLで治療開始し､同年10月には筋原性酵素は正潮圃こしたが筋力は回復，
せず;大量γｸ．ﾛﾌﾞﾘﾝ療法も無効のため11月当科紹介されPE+WCYを導入し

た。5回終了し、まだ登坂性起立を認めるも階段昇降は俊敏となり著明に筋力は

改善した｡症例g14歳男児。10歳発症。経口PSLで治療開始したが､■ｺﾝﾄﾛｰﾙ

不良のため、閑Lバﾙｽ療法施行。その後もPSL+AZPで筋力低F，CK,即砕E

の上昇を認めたためⅣCYを導入した。 ［結語]WCY導入後S例全てで筋力の

回復､及び血液学的改善が見られ治閾現穴性の皮層筋炎にⅣCY;療法は有効と
思われた。また、筋原性酵素が正常値化しても､筋力低下が続く症例では血沈

や血管炎ﾏｰｶｰのFDPEが病勢を反映唱治嶽識や効果半I定に有用と思われた。

！

RagmaMI姻齪aInCyd"]oM]anmde別】sen画珊hRdiac"ym''m伽nyosiUsmdnlmM

Mun弧倣Mianim,YMlamadlyUmv僅面可Sd測鹸h伽icineSIMNAKASIWAetm,
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ゞ 11.小児皮層筋炎患者におけるシクロスポリンA療法

の試み

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
有馬孝恭、館野規子、冨板美奈子、下条直樹、河野陽一
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【症例】3歳の男児。平成10年7月 (2歳0ケ月)に両膝の紅斑で発症し、

その後筋力低下･顔面紅斑を伴った。平成u年1月の当科初診時には、
ヘリオトロープ疹・ゴツトロンの徴候を認め､ ,白血球数4800/"､l，
血沈25mm/h，LDH9781u/mlさCK5941U/加、アルドラーゼ

鍵
蹴溌彗壗:郷ご墓牌弓搬ｲﾙ確涛i制
内服を併用した｡MTXを開始後1ケ月の時点で､ユo度合の発熱
肝腫大・末梢循環不全･〆FDP高値･尿中β2ミクログロブリ巽高値と
なり全身状態が悪化した。マクロファージ活性化症候群を否定できない
と考え､リポ化ステロイド剤･§パルス療法及びシクロスポリンAの持続
静注(1mg/kg/日）を開始した。これらの治療により筋炎の症状及び
検査所見ともに改善し､:リポ化ステロイド剤は漸減した。 : ｜

灘 蕊
よい治療法の一つと考えられる。

Acaseofsei'ere(lermatOmyOsitiStreatedwithCycloSPOrinA.P
L 6 o

Ken-ichiYAMAGUCHI,etal. (Departmentofktliatrics,

ChibaChndren'SHOspital)
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12.舞踏病にて発症した

抗リン脂質抗体症候群+SLEの1女児例

千葉大学医学部小児科

有馬孝恭，舘野規子，冨板美奈子，下条直樹，河野陽一
千葉県こども病院アレルギー・免疫科
山口賢一

抗リン脂質抗体症候群は，ル幸ブス抗凝固因子(LAC)や抗カルジオリ
ピン抗体<aCL)等の自己抗体を有する症例に様々な血栓症をきたす疾患
として近年疾患概念力雛立似小児例の
脂質抗体症

騨譽ll
ロペ願Jノドー

優位の血流増多が認められたがj :微小梗塞巣や血流低下は認められなかっ
た｡ i… ! ‘

プラズマフェレーデシス(3日間)2クール,エンドキサンパルス療法3ク
ール，ステロイド療法,抗血栓療法を施行したところ，臨床症状は消失し，
LACは陰性化, aCLも減少した.回復期の頭部MⅢならびにSPECTでは，
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ChoreaasamainpleSentingsymnptominall-year-oldgirl
withSLEandanti-phOSpholipid釧仙Mies

TakayasuARIMA,etal.

(DepartmelltofPediatrics,dlibaUmverSitySchoolofMedicme)
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13.多発梗塞を併発した抗リン脂質抗体陽性の
SLE男児例。
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近年､全身性エリテマトーデス毒者'二おいてﾙｰブｽｱﾝﾁコアグラン

孟協鱒憾撚鰯識卿謹駕霧睡雌症
蕊篭謡錨燃総護瀦灘騨撤鰯
する。 ， ； , ； ; 『 、

繍繍熱隷識継鶴｡ 鑑臨
の充進尿検査で蛋白尿'血尿を指摘された｡6月16日貧血:血遡噸減少、

蕊雛鰯鰹織識院
高γ
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時意 腹部に限局した圧痛‘自発痛を認めた芯皮疹､粘膜

鯛騨溌蕊溌誤議撫識
ピン抗体も陽性を示した｡'ス院後の脳畑I検査で脳梗塞を認めた。
小児において抗リン脂質抗体陽性のSLEに多発梗塞を併発した報告は少
ない｡本症例の経過について､若干の文献的考察を加え報告する。
1
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14.．抗リン脂質抗体陽性の増殖性腎炎のl女児例

順天堂大学小児科

大友義之､長岡理恵子、金子一成、山城雄一郎

山口大学小児科'
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15． 生後6ケ肘リ肝脾腫を認め､抗リン脂質抗体症候群を呈したSLEの男児例

濁協医大小児科(血液）

杉田憲一、江口光興

最近、抗リン脂質抗体症候群(APS)の報告が増加している．今回、生後

6ヶ月時より種々の症状を認め、 2歳時にAPSに基づく症状の後の5歳時
にSLEと診断した男児例を報告する．

【症例】 6歳男〔現病歴〕生後6ケ月時に全身のリンパ節腫脹、肝脾腫と、

L皿の高値､高γ一グロブリン血症を認めた． 18ヶ月時､ EBVVCA-IgG,EA-
DRIgGの陽性を認めた. #'27ケ月時､鼻出血で入院した．末梢血は肋

、 ｝ . ，

4.5g/dl,WBC26.8xlO9/1、血小板3xlO9/1で, B細胞(61%)の増加を認め

た｡骨髄巨核球数は75/Lであった｡ PAIgG(473ng/io7cells),LDH(2,253
Iu/1),AST(2231u/1),IgG(2,650mg/dl)JIgA(241mg/dl), IgM(253mg/dl),
EBVVCA~IgG(x2j560)は増加していた｡尿酸(0.4mg/dl)は低値であった。
2ヶ月後、汎血球減少を認め、クームス試験陽性､総ビリルビンの増加、

ハプトグロピン値の低下, APTT(175秒；対照:33.6秒）の延長があった。

PTは正常であった。 20日後、痙鍾を認め、7日間の意識障害を認めた。

その後、肝脾腫大、血小板減少の増悪(一度は汎血球減少)を約2ケ月後

ごとに繰り返した。 5歳時､蝶形紅斑が出現､加えて､ANA(xl,280)陽性,LE
細胞の存在からSLEと診断し、以前の意識障害はAPAに基づくものと考

えた。 SLE診断時、ループスアンチコアグラント、抗カルジオリピン抗

睡G朧麓蝋醗愚職蝋言鰯雲蠅藤和這
の増加は続いている。なお、尿酸の低値は原因不明のままである。

Ayoun=malewithsystemiclupuserythematosusprecededbyvarious

climCalsymptomsmcludinga批iphoSpholipida此ibodysyndrOme

KemclliSUGITA,etal.(DivisionofHematology,Departmentof

Pediatrics,DokkyoUniWersitySchoolofMedicme)
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166腎生検を施行した小児SLE患者24人の尿所見と組

織像の変化

＃

鹿児島大学医学部小児科，保健学科1）

中村茂行，森浩純，岩下真由美前野伸昭，大川俊哉，

今中啓之，武井修治，鉾之原昌1） ，宮田晃一郎

1965年から当科でフォローしているSIEの患者は計84人(男20人,女64

人)で，発症年齢は平均123歳(n=76人),初診時年齢は平均12．字歳(n=S4
’ ． 、 1 1 蔦 ． ． ． ． ： 9

！ ‘ ・

人)であった． ： ＄ ： ' 『 ‘

当科におけるSLE患者への腎生検ば1蛾年3月に初めて実施された.以
降84人中24人(=8職.男壹入,女,6人)に施行され内=人ほ=回以上の
情生検が行われた.特に最近10年間では初診患者“人中20人(45.S%)と
腎生検が小児に対しても積極的に実施されてきた. 20人の発症時平均年

齢は12.2歳,初診時平均年齢は12.8歳，初回腎生検時の平均年齢は13.4

歳と初診から腎生検までの期間は約7か月であった．初回腎生検組織像は

WHO分類のI1人， Ⅱ7人，Ⅲ7人,Ⅳ7人,V2人であった。初診時の尿

所見の程度と組織像から，積極的な腎組織診断が小児Sm治療において

有用であるか検討する．
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ShigeyukiNAKAMURA,etal.(Dep.ofPediatrics,FacultyofMedicine,
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17．ステロイド長期投与中に急性大動脈解離を合併した
SLEのl例ｆ
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．

。

．

即

ｊ

可

内

．

Ｃ

咄

Ｉ

叫

久留米大学小児科

伊達是志、中川慎一郎、姫野和家子、大和靖彦、坂口美奈子、
橋野かの子、石井正浩、平田知滋、加藤裕久蝋
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SLEの心合併症には、弁膜や心内膜に非感染性疵賛が形成される■

助man-sams心内膜炎や肥厚性弁膜病変心筋炎などが知られているが、
今回我々は小児期発症で長期にわたり加療中のSLE患者に、急性大動脈

解離を合併した症例を経験したので報告する。 ＝

【症例】28歳女性家族歴として当卵性双胎の同胞もSLE。 〃J

11歳時初発、以後長期にわたりステロイド、免疫抑制剤等の投与をうけて
いた。過去に､cNSルー首ブスと考えられる精神症状や､反復性感染症な

蕊鱗熱議蕊篭繍
磯霧爵葵零織鮮織職藻墨藤鰯雲
かつた●入院時の胸部X線写真にて上縦隔の拡大、CTRの増大(61%)を
認め､造彰CTにて内膜ﾌﾗｯプ像を認めたため、SLEに合併した急性
大動脈解離と診断し､直ちに人工血寵換術を行なった。 〈
【結語】;SLEの合併症としての大動脈解醐獅であるが､予後不良滝あ
り、突然の胸痛背部痛などの症状が出現した際には､念頭におきも:造影

Crなどの検査を積極的に行ってゆく必要があると思われた.､ ■ ：
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YukijiDATE,etal. (DepartmentofPediamcsandCllilaHealth,
KurumeUniversitySchoOlofMedicine)
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18. cyCiOphosphamide大量静注療法に抵抗を示した
SLEの女児例

昭和大学医学部小児科

澤田まどが阿部祥英､久野正貴､安原努、松岡孝、辻祐一郎、
近岡弘ざ飯倉洋治

‐
１
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ー

【症例】 13歳女児。平成9年9月より四肢、体幹に掻痒を伴う皮疹が出現。平成10年3

月にi職面､冨郊γ是底I之も同漣の皮義出現し当饒皮膚科受診6血液検査等の結果、
SLEが疑われたた砥:小児科瞳鱈稗入暁謹な蓉箔F;.好いけ､ ■■ iγ： 〃{ "→

》【既往感じ2,3歳蒔瞳アトピ÷性皮膚炎に罹患【家族歴】1特記議蕊き事項なしゴ？ ; ：
【入院時現症】顔面の蝶型紅斑､耳介I蕊職乖肢にﾘパドを鍵ぬたとゞ群が; "､ +■

【検査所見】WBCjaOO､;iPnaSnC31&iC4<"CH50:1"§錠辮偽

徽謝嚇鰯撫窯職掌記薦雛職窒b： ？■■
1Z5mg/dayまで減量した際に再燃を露め､ⅧCyClOphosphamidS(CP)の大量醗注療法

蕊蕊
の再燃を潔め3回目のm&PSLパﾙｽ醸法を行い､;c>clOsPOlin療法を施行じて砥る｡
憐秦お茎びまどめ】cP犬査静注家法がざﾙさﾌﾞｽ曹炎の予穣を改善するとの報告
があ吹多くの施設で施行されている6《しかし､患児はCP大量静注療法に1;回目
は良く反応したが､)重回目には反応せず､MZの投与も無効であ診脇、卓PSLﾉﾙｽ〆〆
療法の効果も徐々に低下している。これらの臨床経過をふまえ報告する。
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19.治療経過中に著しいるいそうを呈したSLEの2女児例

鴬
侭

大阪医科大学

村田

小児科

卓士、北川I 真、 玉井浩
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【症例1】19歳女性、体重:27kg (-47.9%) 。平成6年発症のSLE症

智言琴鰯鶇i綴‘潔溌箒溌蕊瀞誘壹f鑑;ト
はほとんど自宅におり、疾患に対するコンプレックスから欲求の表
現を極力避けていたという。psL+MZBにて加療中、徐劇に筋力低

職臺鑿蕊継灘鰄察綴鰯蕊熟更糊
ループス、およびるいそうを呈する各種疾患は否定的であった。定
期的なカウンセ'ノングにて徐々に自己感情を表出させるように努め
たところ徐々に体重増加を示し､現在外来加療中である。 〃【症例2】

篭蕊講鶏熟議慧鶏撫
摂食障害4平成5年には欠神発作など'を認茄でい'た。平成9年中旬頃

殿書曇鵠蕊侭ず雫罰蕊壺李潅罵鍵皇子臺営'三：
職鰐雷疹驍雲緊蛎些ち蕊糟恥崖’囎易
免疫吸着療法､伽c伽ly℃PM"lSe療隣!CY-A等を中心とした治療
禧変重さ徐為に体重は増加い』親在経過観察中であるざ:るいそうを
呈するSLEでは神経性食指不振症､為犯澗Sループス{､sterbid: ， 〆
psychopathyなどの鑑別とともに心理的なケアーを含めた慎重な経過
観察が必要であると思われる。

TwoCasesofSLEwithSeVereEmaciatidn

TakujiMURATA, etal" (DepartmentofPediatrics;,OsakaMediCalCollege)

、

－25－



１
．
６
口
も
Ｆ
Ｌ
ｂ
ｅ
ｑ
ｊ
ｅ
鳴
哩
凸
も
．
Ｉ
ぜ
６
厘

ｑ
９
６
早
ａ
ｇ
日
Ｄ
ｒ
ｏ
■

Ｉ
ｂ
５
ｈ
ｇ
Ⅱ
Ｕ
■
■
Ｕ
毎
‐
Ｉ
ｅ
０
▼
。
■
Ａ
６
４
０
◆
０
１
Ｉ
Ｉ
Ｂ

。
■
ｒ
６
■
■
■
早
口
ｒ
ザ
『
。
。
■
５
９
“
、

20.Aspirinの併用が有効であった

Discoidlupuserythematosusの1女児例
：』
■ ず

rご

必､
■ 抄

七 勺

一・J

裁
く'4
一軋F 寺司

り ■■

も･~■
勺ノコ1

.グ
ー F吟

&‘』jャ
｡も;。
.､ －

‘毛寺

｡ぬ

古●■▲

L品

鑑對
p 1

ぎみ易
晶b』
"L‐

夢皇，
.？~.・

やf■み

･q■
■ﾛ ｴ

〆‘ 守

毛牢口早

二■毎凸

=奎牟c

悪6
=～■－
‐C二口

心｡今

‘角と、
具･~二6
F 白

吾,

鐘：
冒 ｡●

4口~

ーQ ■

‘矛銘
｡ ｡~ふ
さ1字・ﾛ
－． ﾛ

，蕊‘や- .Z
をざf
E茜,苗－1

蕊

篝
f客｡

篝.

･苧誤

霧診
．と窒弘

鍵
苧逗

苓環

蕊
戸谷一

，栽一

漫毎
＆一

声も

篭
■

寄可
り~

，〃鋒

嘩：
ャ1． －_

ご△ざ

嘗
鐙
■一

j･雰

鍛
, FJ孔
くち､卦.-

由学

造Z己

E令晨

然さ
P｡..〃
r と

鞭
･'一琴

淺

蕊
q Ⅱ固
■や

･召云毎
Jり

ﾞl漣
，与箕
『4口･
ｲ ｰ ｡

V苫;

f岸發

『;澪
j當i菅
L凸･白

デj念
:．唯

町

■ロ■ L寺

0－噂ﾔ冠
缶』， .~

『千･･ ,r

焉目･帆一
J鑑力

篝
麓
煙･凸子

謹
‘狸4生ず．
■貼司■ず

r:-ざ. 、

専寺
一:叩.■■

も.q1q；
,箸．､患
い由. .LI

＆i需

蕊
kE-乳、

霧
e←

灘：
．'『‘～
､凸= や

ザ ロ

･ざ岸b
クザ

一一

鳧‘少
杢F

塁・＃
■

宇b ｵ

認
必訊

寸

4

④ ..
邑澤し

やめ．；
』 ①

1.弓』

‐の～
＝ r

rや1

0心｡麓ﾓ

ﾐ鍼
4bf｡．p4

･ 可19

，･ﾛ ｡~、

黙？』‐
早 ■

B . , 卜

「 ．

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

1

DiscoidlUPuserytllematosUS(DLE)は、S肥と同様に原因不明の疾患
． ． ． ‐ ‘ ･ ノ ￥鷺 F1 ‘ ‐ ‘ ， .′ ： I 澱． ； ， ‘ .I ． ‘r‘J 1 ． ： i ・ ・

で､全身症状を伴わないこと多言､Iその点でsLEと区別されている.し

検査所見としては抗核抗体が1280×以上(Speckled+HomogeneOus

守窺ｼ雛露語鰯蕊競塁雛韮磯
め治熱力月目よわAsi)iMOmg"g/Jayの投与を併用皮疹は改善し
朝のこわばりも消退した． （結語)皮疹が頚部以上に限局する場合を

LPcanZeqD肥､それ以外にもみられるとWi鮭嘩aLIDLEとしている．
前者の多くは抗核抗体陰性で､後者は陽僅例が多く全身症状を伴うこと
が多い．本症例は､Wi(leqpreadD蝉としてASpi血を併用した9今後
小児期では稀な本疾患の長期的な経過観察は､S胆とD胆の病態を区別

する上でも重要であると考えられた.‘

AgirlwithDiscoidlupuserytllematOsUsSuCcessfully
treatedincombinationwithaspirintherapy

YasuyukiWADA,etal.(Department:ofPediatrics,
TokyoJikeiUniversitySchoolofMedicine)
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21．多彩な自己抗体陽性を呈した重症新生児ループス

(NLE)の1男児例

‘大阪医科大学小児科
七里元督、村田卓士、l§井浩

大阪府済生会吹III病院小児科
茂地秀紀、田中裕久、植村隆

１
１
１

N皿は、 SLEあるいはその近縁疾患に罹患している母親から生まれた新
生児に一過性にs皿症状が見られる疾患であるが、重篤な全身症状を呈

鍵
する例はまれ

床症状および

告する。 【症
ら微熱、関節
第7子（女児）
健常。 【臨床
害を認め､敗
広域抗生剤も' IMVj』交換輸血､(2回)等にて改善し4月25日退院となった

が､紅斑､軽度肝障害､貧血が残存していたため当科紹介､経過観察し

然緩慢である。患児は重篤な経過を示しで恥る極めてまれな新生児ルー
プスの症例であり、慎重な経過観察が必要であると考えられるざ

A:CaseofSeveleNeonatalLupUSErythematosuswithVariableAutoimmUneAntibodies

MototadaSHICHIRI,etal. (DepdrtmentofPediatrics,OMakaMedicalCOllege)。 . 、 ､ 』 ． ．
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22.小児SLE11例の中枢神経病変の評価
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横浜市立大学小児科

伊藤秀一、宮前多佳子、中島章子、伊藤玲子、小林慈典、川口葉子

今川智之、友野順章、片倉茂樹森雅亮伊部正明、満田年宏、

相原雄幸､横田俊平
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（目的）小児鉦EⅡ例の中枢神経病変評価のため脳波、Mm，駅ECT

を行い、その危険因子を解析した6

ﾖ(結果)■Ⅱ例全例が女児であった64例はSub"CalorCliniCalSQ"症
候群("S)塞乏例睡榊ﾝ脂軍抗俸症候群(畑)を合併していた6精神神
経症状は､劇症型APSの'例が意識障害･痙蘂を示したのみであった｡
ll例全例で脳波あるいはsPECTで何らかの異常を認めた。 SPECTで血
流低下のみを認めた例は3例(A群)､脳波異常のみを認めた例は3例(B
群)、脳波とMECT両方に異常を認めた例は5例(C群）であった｡C
群5例中2例は町SIを､1例は町SとAPSをl例は劇症型佃Sを合併し

ていた｡剛S合併例のIgGは2935士1180,非合併例は1644=t506とIgGは

高値で{中枢神経病変発症に血液粘稠度が影響している可能性が示唆さ
れた｡MRIで異常を認めた例はC群に2例のみであった。内l例は劇症
型姪Sであった｡脳波と卵ECT両方に異常を認めたC群と片方のみの
A/B群の間では凝固系の検査､補体価､腎症には差がなかった．
(考察‘結語）小児s皿ではcNSluptisは成人に比して少ないが､脳波
､MECTにおける異常発見率は成人同様に高かった｡特に司S､APsを
合併した例では脳臘SPECTの両方に以上を認める頻度が高く注意を要
する｡､Mmにおける異常は成人に比べて少ながったが､動脈硬化｡､高血
圧等の要因が少ないためと推測された。
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CentralnervoussystemcomplicationsinllchildrenwithsystemcluPuserytheInatodes

↓

S加4chiITOetal

(DePartmcmltOfPediatrics,YOkOhamaCityUniversity,SChoOlofMedidne)
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23. CNSループス軽快後もSPECT異常を示したSLE一症例

東京女子医科大判､児科

藤田典子､武藤玲子､立川恵美子､岩松雅子､平野幸子､大澤真木子

東京女子医科大学腎センター小児科

渡邊誠司、1脚元史、白髪宏司

今回CNSループスと急性腎不全で発症､軽快約半年後でも頭部SPECTに
て異常を認めたSLE一女児例を経験したので報告する。

＜症例＞13歳女児。約2ケ月前に蝶形紅斑、学校検診にて貧血、高脂血
症を指摘されていた。平成11年1月発熱､嘔吐に引き続き全身性強直痙
筆を認め近医入院。入院後再び2回の痙箪があり意識障害も強く急性腎
不全症状も認めた為当科紹介入院となった。顔面蝶形紅斑､{蛋白尿､
リンパ球減少、抗DM抗体陽性、抗核抗体高値､低補体血症よりCNS

ループスを伴うSLEと診眺ステロイドパルス療法施行し意識障害は

軽快6〆腎生検にてⅧo分類Ⅳ度ル造ブス腎炎を認めた。その後PSIi内服
に加えて血漿交換療法､エンドキサン内服を経てエンドキサンパルス

療法開始した。

頭部ⅧIでは経過中脳室周囲の異常所見を認めたがその後消失.頭部
SPECT検査では1ヶ月後は特に異常を認めなかったが6ケ月後にて
両側後頭葉の脳血流低下を示したd
＜考察>CNSループスの急性期以降のフォローアップとして確立した

検査法はないがSPECTが比較的鋭敏といわれている。我々の症例でも
臨床症状く匪榔畑I､EEGで異常を認めないにもかかわらずSPECTに
そ異常をしめしており興味深い症例と思われた。 ？ ■？ ； ■ 』 』 ；

1

SLEwithabnormalfindingsonSPECTafteriInprovement
ofCNSlupus

j
１
０

NOrikoFUJITA,etal (DepartmentofPediatrics,

TOkyOWdnen!sMedicalUniversity)
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24．中枢神経障害を合併したマクロファージ活性化

症候群の1例

埼玉県立小児医療センター感染免疫アレルギー科

高野忠将岡崎実鍵本聖一城宏輔大石勉

マクロフアージ活性化症候群(MAS)では､電解質異常や呼吸障害に伴う

意識障害が報告されている。今回我々は痙蝋意識障害を伴ってMASを

発症し、重篤な中枢神経障害を合併した諦例を経験したので報告する。

[症伽S歳男児平成11年淫月2日より間欠的な弛張熱が続き紅斑も出現, ■
したため5月14日入院となった｡■入院時顔面､体幹にサ詩モンピンク様■
の紅斑が散在。その他理学的所見に異常なし◎WBC23200/仏;0

Hbl2.ag/dDPlt36.1×lO4/"@鴎R37mm/hGOI461U/0
GPrZOIU/CLDH51SIU/QCRP3.29mg/d@・入院後も弛張熱が続き、

5月18日よりJRAを疑いibuprofen投与。5月28日発熱、痙蟻､意識障
害、肝機能障害が進行した。発症24時間後にはWBC32500/"0

Hbll.2g/dQHt9.3×104/"0PIW21.7秒APIT54.7秒フイブリノー
ケｼ339mg/d@GoT218401U/cm-GOrZ2001u/cGPIM401u/Q
IDH207801U/@CK11591U/OCRP10.O6mg/(1Qフェリチン13200n

g/m@尿中β2MG35165"g/CIIr6204.7pg/npTNF－α28.4pg/m@
となった。MASと診断しdmmethasone①③E)、 cyclospOrin(CA)を

投与し、血漿交換にて検査デｰﾀは改善したが､意識障害、四肢筋力低
下､振戦が残った。頭部MH上右視床と右橋にT2強調画像で高信号の出
血性梗塞が見られた．[考察]今回の症例ではDex,CsA､血漿交換で著効
を示した｡急激に進行するMASでは､神経学的合併症を念頭に入れ､迅
速な対応が必要と考えられた。
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25． 「ﾏｸﾛﾌｱｰｼﾞ活性化症候群」のｽﾍﾟｸﾄﾗﾑについて

横浜市立大学医学部小児科

宮前多佳子、中島章子、森雅亮、伊藤玲子、小林慈典、
川口葉子、伊藤秀一、友野順章、片倉茂樹、伊部正明、
満田年宏、相原雄幸、横田俊平

暉
画
訂
．
Ⅷ
ｕ

血球貧食症候群(hemophagocyticsyndrome;HPS)とﾏｸﾛﾌｧｰｼﾞ活性化症候群

(macrophageactivationsyndrome;MAS)は類似の症候（弛張熱、肝脾腫、皮疹、
心膜炎などの臨床症状や血清ﾌｪﾘﾁﾝ異常高値に代表される高ｻｲﾄｶｲﾝ血症）

を呈しながらも各々別の疾患群に分類されている。MASは関節炎が不可欠

である全身性若年性ﾘｳﾏﾁの進展型であり､HPSは骨髄での血球貧食像の存
在が診断根拠になる。しかし両者の血液･生化学的な病態は酷似しており、

またその予後不良性から両者を同一病態として捉え早期診断早期治療を
導入することで著しい予後の改善を図り得る｡1991~1999年における

HPS/MAS症例(HPS8例(家族性2例､配V感染:3例､HHV-6感染:1例、
全身性ｴﾘﾃﾏﾄｰﾃﾞｽ(SLE):1例､不明:1例)､MAS:8例)について早期診断の方
法、早期治療の効果について検討した。いずれも血球貧食像出現より早期

にTNF誘導蛋白としてのﾌｪﾘﾁﾝやIFN誘導蛋白であるβ2ﾐｸﾛｸﾞﾛﾌﾞﾘﾝ、

2',S'-olygoadenyltesyntlletase(2',5'-AS)、 neopte血の異常上昇と、またTNF
αによるﾐﾄｺﾝﾄ・ﾘｱ障害を示唆するﾐﾄｺﾝﾄﾞﾘｱ局在AST(m-AST)の高値が認め
られ､T細胞.ﾏｸﾛﾌｧｰｼ・異常活性化を示す両疾患群の診断ﾏｰｶｰとして有用で
あると考えられた｡血球貧食像が出現する時期には骨髄抑制も進行して
いる症例が多くあり前記ﾏｰｶｰの腫瘍増殖的上昇を認めた時点での治療開始

が望まれ魁またｽﾃﾛｲド剤単独治療は疾患活動性抑制に廷無効で､嶺性
化T細胞抑制や皿tocllondrialpemeabilitytransitionのﾌﾞﾛｯｸ効果を狙うて
のCyclospo血は救命には不可欠であった。
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26．小児特発性慢性関節炎の新しい分類の試み

横浜市立大学医学部小児科

友野順章、森雅亮、横田俊平

北里大学医学部小児科
野元けい子､,松浦信夫；

千葉大学医学部小児科

冨板美奈子、河野陽一
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【目的】小児期発症の慢性関節炎の分類はこれまで様々に試みられてき

たが､全ての病態を含み疾患の予後を反映したものはなかった｡近年欧
米を中心に新分類i(ILARの分類)が作成されていIろが、その煩雑さや、
各ｻプグﾙ些うめ‘由現蘋度薩火種間で実測必ずしも有用でばない｡今
回我々の施設で観察心えた症例誉中心に新しい分類案を作成したさ？ ■
【対象】横浜市立犬学医学部小児科､千葉大学医学部小児科で病初期よ
り観察しえた小児期発症特発性慢性関節炎を呈する症例。
【方法1日本ﾘｳﾏﾁ財団有資格医により臨床症状は観察された｡血液
検査ほ末梢血､赤沈値､肝機能､ﾘｳﾏ:ﾁ因子､抗核抗体､フェリノチン
等を測定した6H"AECbhenotypeは亜剛aki_MHStanabrd法で、
H峻皿1遺伝子はPCRで州Aを増幅した後direCtseqUenCeにて
typmgした。
Ⅱ結果】;全身症状の有無リウマチ因子､抗核抗体、罹患関節数ブド
ラ膜炎の有無などを用いて3群に分けられた。これらの3群において、
臨床症状､検査所見､HLAを比較検討し、この新分類案の妥当性を検
討した．成人Iごおほる疾患と対比きせ蓼がら､"HAR分類の評価新分
類案の報告を行う。 ＃
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NoriakiTOMONO,etal.

(kpartmentofPaediatrics,YokohamaCityUniVersitySchoolofMedicine)
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27. JRA症例における貧血の検討

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
ｂ

感染症や自己免疫疾患などの炎症性疾患に、小球性の貧血を伴うことは

良く知られており、 JRAでは病勢判断の目安のひとつともなっている。今

回我々は当院に入通院している貧血を合併したJRA症例について、臨床

症状、性差発症年齢病型および血液検査(CBC,Fe, ferritin, transferrin

saturation,ESR,CRP等)上の特徴に関し同様の小球性の貧血を示す鉄欠乏性

貧血との相違点、及び病型病状の変動との関係について検討した。また、

これまで原疾患の治療に依存されていた、貧血の治療法についても報告す

る。

Clinicalandlabolatoryfindingsofsevereanaemiainpatientswithjuvenilerheumatoid
arthritis

YasushiDEGUCHI, et al. (DepartmenloflnfectiOus disease.andRheumatology,

Nalional Children､sHospital)
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28．若年性関節リウマチの成長障害と骨代謝

一ステロイド非使用例での検討一
恥卜

鹿児島大学医学部小児科、同保健学科1

森浩純、今中啓之、武井修治､前野伸昭、根路銘安仁、

中江祐美子、赤池治美、重森雅彦、鉾之原昌1、宮田晃一郎
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【目的】慢性炎症病態は骨代謝に影響し, RAでは骨粗霧症が問題とな

るが， 16歳未満に発症するJRAでは成長障害が出現する。そこで我々は
､ ヌ ’ ： ： ？ : i ､ 」 ‘

JRAの成長障害を骨代謝の観点から検討した。
、. ‘‘: ;;"｜ ， ル 皿 いド 、 ｛ i ，『 ｛.4･ I Y i l ; " !1 、 r 1 ， ､ ：

【対象及び方法】当科を受診したJ甑のうち，ステロイド非使用,栄養
. ‘ 急 ‘． f , ｡ . . 上 ． ‐》 ･ョ . ､ ･ ･ も ←

障害がない,℃lasSIOrnの2乞例（全身型g例,多関節型9例，少関節型4
例）を対象とした｡成長は同じ性.年齢の標準成長cm/yに対する標準偏
差値（成長率)で評価し， 成長因子(IGF=1,IGFBP3) ,骨形成

marker(osteoCalCine:OC),骨吸収marker(尿中Pyridinorine:Pyr,

deoxypyridinorine),骨塩量(DEXA),炎症性サイトカイン(IL-6等),

関節炎marker(ヒアルロン酸:HA),疾患活動性等と対比した。

【結果】 JRAの成長は，活動期に抑制され，鎮静化するとcatchupし，

寛解期には正常化した。成長率は, IGF-1,OC,PⅥと有意な正の相関を，

HAとは有意な負の相関を認めた。また○CはHAと有意な正の相関を認

めた。

【考案】成長障害時にはOC,Pyrは低値であり，骨代謝は低回転であっ

た。OCの低下はIGF-1低下による骨芽細胞の分化成熟障害が関与した可

能性があり，詳細な機序の解明が必要である。
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GrowthDisturbanceandBoneMetabonsminNon-steroidtreatedPatients

withJuvenileRheumatoidArthritis

HirosumiMORI'etal.

DepartmentofPediatrics,Faculty㎡Medicme,Kagosh伽aUniversity
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29． 当科におけるJRA7例の臨床的検討

長崎大学医学部小児科

宮副初司，大塚祐一，森内浩幸

長崎大学医療技術短期大学

松本正

〈はじめに〉

長崎大学医学部小児科で過去5年間に経験した、若年性関節リウマチ（以

下JRA)の7例について、臨床的検討を行ったので報告する。また、ア

スピリン、副腎皮質ステロイド剤（以下ス剤)、 ミゾリビンの3者併用療

法で、良好な経過をとり、現在はミゾリビン単独で寛解を維持できてい
る、全身型JRAの1例を提示する。

〈結果〉

対象症例は、男児3例、女児4例の合計7例。病型は全身型3例、多関

節型2例、少関節型2例である。発症年齢は、 2歳6カ月～10歳10カ

月、経過観察期間は、 1年2ケ月～12年6ケ月である。

全身型は弛張熱として発症した。 これに対し、多・少関節型は関節痛を

主訴とした。

全身型では、 白血球数．血小板数増多、 CRP強陽性、血清フェリチン値

高値の傾向が強かった。

アスピリン単独で軽快した1例（少関節型）をのぞき、他の6例では、

非ステロイド性抗炎症剤（以下NSAIDs)、ス剤、免疫抑制剤を使用した。

6例全てで寛解を維持できている。

〈結語〉

ス剤離脱が困難な例もあり、病初期からNSAIDs、ス剤、免疫抑制剤の

併用投与が有効である。

Clinicalanalysisof7casesofjuvenilcrheumotoidartmtis.

HatsushiMiyazoc,ctal. (DepartmcntofPediatrics,

NagasakiUniversitySchoolofMedicine)
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SO.間質性肺炎を合併した

若年性関節リウマチの1例
'1

I

琉球大美医学部小児科

伊波国子,金城紀子,太田孝男
同 第当外科

金城遼，青木啓光

我々は2歳で間質性肺炎を合併した若年性関節リウマチ(JRA)の1女児例

を経験Lだ.m"閏章性""""責廷“く,今回,胸腔鏡下肺
生検を施行したので,経過と共に検討を加え報告する。 。 ；
【症例】5歳j』女児シ【現病歴9経過】 '％無5月（1歳10か月):頃より微熱

とリンパ節腫脹で発症．関節症状はなく,蟇麻疹様発疹あり.m液検査で

は,cRp1.38mgjdl,ESR65,IDH1,0481u/1,IgG2,831mg/dl,IgAﾕﾌﾌmgnl,

'gM',055mg/dLM(+),RF"!口叫AM(L)であづたJ恥とじてアービ
リンを開始． '96年12月より発熱と多呼吸出現.胸部XPで斑状の問質性陰
影と低酸素血症を呈したため酸素テントで呼吸管理を行いプレドニン療法

を開始した．減量に伴い急性増悪を反復するため， 198年3月にmPSLパル

ス療法を'クール施行し，ばち指も認めたため在宅酸素療法の導入を行っ
た．この時CRP9.77mgnl,鴎R102mmA1,RF21,OOOIU価と原疾患の活動
性が著明で拡散障害も増悪。 CT所見でも進行しており,上肺野に多数の

bunaを形成し，線維化を伴う問質性陰影が肺底部の背側に強く認められた．

【考察】本症例の病理診断はNonspecificInteIStitialPneumomaで，ス剤に反

応し予後良好と報告されている. しがし,小児例”なく予震に鼬ては
予測困難であるため，今後の慎重な治療選択と時期決定が必要と思われた．

ACa5cofjuVCnilWl'eumatOidarthritiSwithintcIStitialpnCUmoni#.

KunikomA,Ctal.(UpartmCmofPcdiatrics,UIlivCrsity'㎡thCRyUkyus

SchoolofMedicme)
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31． ミノサイクリン静脈内投与により、症状の改善を認めた
若年性関節リウマチの2例

東京慈恵会医科大学小児科

和田靖之、南波広行、宮塚幸子、和田紀之

東京慈恵会医科大学柏病院小児科

久保政勝

ミノサイクリン(MINO)は抗生剤として汎用されているが、その基本骨

格のtetracychne環構造に抗炎症作用がある事が近年注目されている．

今回2例のJRA症例にMINOの静注療法を併用した．今後のJRAの治療法

を考える上で意味を有すると考え、報告する． （症例1)13歳女児． 11歳

時発症の全身型→多関節型移行例で、Aspirin,Prednisolone,lowdose

weeklyMTX,Mizoribineのcombinationtherapyにて寛解. 13歳時に両

側の膝関節炎で再燃したため当科再入院.MINO(200mg/day)を開始、

その後19日間の投与で症状は消退し、現在なお寛解を維持している. (症

例2)9歳の女児.平成11年2月上旬より四肢の関節痛を訴え、 3月下旬に

は弛張熱が出現し近医にてAspirin(20mg/kg/day)の投与を行ったとこ

ろ肝障害を認め当科紹介入院入院後症状・検査所見も軽快しLoxopro

phen-Naに変更． しかし症状が再燃したためMINOの静注を開始、 10日

間の投与で症状は落ち着き、現在なお寛解中である． （結語)1980年代後

半になってMINOの経口長期間投与は、成人RAに有効とする報告が相次

ぎ、Tillcyらによれば約50%の症例に有効であったという．今回我々は、

静注で比較的短期間のMINOの投与で症状の改善、寛解の維持が可能と

なった2例を経験した． これらの事よりMINO静注療法はJRAの病勢を抑

制し、再燃に対するrescueとしての治療法の可能性も推測された．

、

EfficacyofMinocyclineasanAnti-rheumaticDrug

inPatientswithJuvenileRheumatoidArthritis

YasuyukiWADA,etal.(DepartmentofPediatrics,

TokyoJikeiUniversitySchoolofMedicine)
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32．若年性関節リウマチ(JRA)に対する
超大量γ-グロブリン療法の試み

市立砺波総合病院小児科

住田亮、淵澤竜也、嶋大二郎

金沢大学医学部小児科、 ＊同保健学科

市村昇悦、太田和秀、笠原善仁、小泉晶一、 ＊谷内江昭宏

【緒言】 JRAに対する治療として、非ステロイド系抗炎症剤、ステロイ

ド剤、免疫抑制剤などが使用されているが、ステロイド使用を余儀なく

される症例は少なくない。特に．,ントロール不良例ではステロイド投与

が長期にわたりその副作用が問題となってくる。今回我々はステロイド

からの離脱が困難なJRA女児に対し超大量γ-グロブリン静注(IVIG)療法

を行い、ステロイド減量が可能となったので報告する。 【症例】 12歳女

児、 1989年5月（2歳10ケ月）発症の全身型JRA・同年10月よりステロ

イドの投与が開始されていたが､‘種々の治療に対して抵抗性でステロイ

ドから離脱できず、圧迫骨折・緑内障などの副作用が認められているb

【方法】 γ-グロブリン(mtactlg-G)1.69/kg/回を約20時間で投与した。体
重は理想体重を算出してこれを用いた。投与間隔は2週間毎に5回、 さ

らに4週間毎に4回、以後は投与間隔を延ばすことで漸減した。 【結果】

本療法開始前、PDN投与量は30～40mg/日であったが治療開始後はおお

むね順調にステロイドの減量が可能となり、現在10mg/日前後で維持して
いる。 【結語】超大量IⅥG療法を行なうことでステロイド依存型のJRA

症例でステロイド減量が可能となりこの治療法の有効性が示唆された。

しかし、長期的な予後に関しては不明であり、今後の追跡で明らかにし

たい。また、経済的要素も大きな問題である。

1

IntravenousImmunoglobulininthetlEatmentofJuvenileRheumatoidAIthritis

RyoSUMITA,etal. (DepaItmentofPediatrics,TonamiGeneralHospital)
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33．膝関節ヒアルロン酸ナトリウム注入療法を試みている、

多関節発症型若年性関節リウマチ(JRA)の一例

杏林大学医学部小児科

松山毅、岡本静香、保崎智子、前田基晴、渡辺言夫

ヒアルロン酸ナトリウム(HA)の関節注入は、変形性関節炎の治療と

して、広く行われ、慢性関節リウマチでの応用も試みられている。しか

し、若年者での治療例は少ない。今回我々は、多関節発症型JRAの19歳男

性に、本療法を試みたので報告する。

【症例】 19歳男性。 9歳時に多関節型JRA発症。現在stageⅢ、 classⅡで

ある。経過は、病初期に一時寛解したものの、再発し、

を含む治療を行っていたが、 stageは進行し、 15歳時にI

なった。本年に入り、関節炎は鎮静化傾向にあったが、なった。本年に入り、関節炎は鎮静化傾向にあったが、

経口ステロイド剤

ま両松葉杖歩行と

自覚症状として

“膝に米がこびり着いた様な”不快感や、鈍痛が続いたため、患者の承諾

を得て、両膝関節にHA注入療法を試みる事となった。

【方法】HA(商品名アルツ)2.5mlを一側の膝関節につき5回1クールとし

て、毎週注入を行った。又、同時に関節液を少量採取し、炎症マーカーと

してMatrixMetalloproteinase-3 (MMP-3)等を測定し経過を観察した。

【結果】現在、右膝への治療が1クール終了した段階であるが、 自覚症状

の軽快および、軽度の関節可動域の改善を認めている。又、測定した関節]動域の改善を認めている。又、測定した関節

■
■
日
日
■
Ⅱ
Ⅱ
１
０
１
１
１
０
１
１
１

MMP-3濃度は確実に減少傾向を示してい､

JRAの補助的治療として有用であると思われ

液中の炎症マーカーのうち、

る。膝関節HA注入療法は、

た。

Intraarticulariniectiontherapyforkneejointswithsodiumhyaluronate

inapatientwithpolyarticularonsetjuvenilerheumatoidarthritis

TsuyoshiMatsuyama,etal. (DepartmentofPediatrics,Schoolof

Medicine,KyourinUmversity)
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34.良性頭蓋内圧冗進症を呈した

SLE(疑)+SjCgren症候群の13歳女児例

千葉大学医学部小児科
舘野規子､有馬孝恭、冨板美奈子、
下条直櫛;河野陽一

罰
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【はじめに】SLEの神経合併症としてはCNSループスが知られており
性髄膜炎が知られているが良性頭蓋内圧冗”

（髄液

禺饒
【症例】 13歳の女児
月上旬より両手指;、両源肢詳足趾に皮疹が出現ざi検査所見では；白血球数

熱瀧萎 塞鱗壼雛鮮
減少(3000/m㎡)、

朧鰡燃
ｵﾘﾋ.ﾝ抗体ば陰性､低補体血症は認めない｡腎組織所見はWHO分類Class

”

液圧300inm以上と著明稜頭蓋内圧充進を認めた。髄液中細胞数増多はな

羅 誉溌 職戯
ゞ

意深いフォローアップを要する。貴重な症例と考えられたので報告した。
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35．著明な紫斑を繰り返す原発性Sj6gren症候群

の1女児例

鹿児島大学医学部小児科､保健学科1）

根路銘安仁、前野伸昭、武井修治、森浩純

赤池治美、重森雅彦、今中啓之、鉾之原昌1）

中江祐美子、

宮田晃一郎

【はじめに】Sj6gren症候群(SiS)では様々な皮疹が認められ，その一

つに紫斑が知られているその病態は高γ-glob血症によるものとされて
いるが詳細は不明である．今回我々は著明な下肢の点状出血斑を繰り返

すSiSの1女児例を経験し，血液粘稠度病理組織等によりその病態につ

いて検討したので報告する。

【症例】 12歳女児, H9年5月微熱にて発症。血沈140mm/hr,

AMY308IU/1,TP10.39/dl, IgG4701mg/dl,ANA>10240倍,RA(+),

抗SS-A．B抗体陽性にてsjs疑われた。 6月より耳下腺部腫脹，乾燥症状

が出現し耳下腺造影および唾液腺生検にてSiSの診断が確定。PSL内服開

始し病勢落ち着いていたが，その後親の希望でPSL中止したころ再燃

89/dl,AMY1751U/1, IgG5873mg/dl,ESR125mm/hr,TAT6.4

血清抗a-Fodrin抗体陽性) .乾燥症状の増悪と下肢の著明な点

frP11.

"g/L,

’

状出血斑を認め入院の上mPSLパルス療法を施行した。その後PSL内服

にて高γ-glob血症は改善したが紫斑は出現・消退を繰り返した。血液粘

稠度は正常より軽度冗進していたが血清γ-glob値や紫斑症状との関連は

認められなかった．また紫斑部の生検では壊死性血管炎の所見であった．

【考案】本症例における紫斑の原因として単なる高γ-glob血症による

hyperviscosityだけではなく原疾患による血管炎の関与が考えられた．

AcaseofprimalySj6grensyndromeWilhpurpura.

YasUhitoNEROME,etal. (Dep.ofPediatrics,FacultyofMedicine,

KagoshimaUniv.)
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…36.℃若年発症Si6gren症候群の診療におけるMRシアログラ

フィの有用性

千葉大学医学部小児科

社会保険船橋中央病院小児科
冨板美奈子、河野陽一

斎藤公幸

驫熟鶏繁蕊藻窯溌麓毒
唾液腺の破壊が軽度である:ごとが予測される若年発症のSjagren症候群
患者でMRシアログラフィが従来のシアログラフィに劣ら｛ない診断力が！
あるかどうかを明らかにする｡ ,: " ； ： 、

【対象と方法】平成'1年ﾌ期に､当科通院中のSj6gren症候群恵若に従
来法のシアログラフイとMRシアログラフィを施行する。従来法のシア
ログラフィば手技的な問題による誤差を避けるため、経験の豊富な耳

： ． ］ ‘

:驚凝灘露議鶏蒸馨 葬
ログラヲイの問題点であった造影剤注入時の痛みや、手技による誤差に
悩まされることなくで診断に利用でき､また繰り返しての検査も可能と
なることが期待される。

TmleMRsialograpllyineValuationofpeIDtidglandlesioninjuvenile
Sj6gren'ssyndrome.

…
…
蕊

MmakoTOMIITA,etal. (DepartmentofPediatrics,SchoolofMedicme,
ChibaUniverSity)
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37．環椎・軸椎関節の亜脱臼を来したSeronegativeentheso-
pathyandarthropathy(SEA)syndromeの1男児例

ゞ
１
１
０
日
１
１
日
１
．
．
０
１
１
１
，
，
Ｉ
Ｉ
Ｉ
ｌ
ｌ
１
１
１
Ｍ
ｌ

長野県立こども病院小児科1，血液腫瘍科2、整形外科3，放射線科4

川合博1、岩波利和2、松崎聡2、福島啓太郎2、石井栄三郎2

藤沢多佳子3、藤岡文夫3、近藤良明4

SEA症候群は本邦では極めて稀な疾患である｡尖足歩行を初発症状とし早期

に非外傷性の環軸椎亜脱臼を来した男児例を経験した。

【症例】 12才男児｡平成9年11月頃から両踵の痛みを訴えるようになり、平

成10年9月頃から踵をつけて歩行できなくなった。 12月には頚部痛と左肘

痛が出現した。入院時、両踵の後面に圧痛を伴う腫瘤状の腫脹を認めた。頚

部痛は頭を動かした時に出現し、前屈が困難であった。左肘は腫脹・熱感は

なかったが圧痛を認め完全伸展が出来なかった｡血液検査ではCRPl.4mg/dl、

血沈56-94と炎症反応を認めたがRA､抗核抗体はともに陰性であった｡HLA-

B27が陽性であった｡画像では頸椎X-Pにて環椎､軸椎関節の亜脱臼を認め、

MRIにて環椎・軸椎歯突起間距離の拡大とGd-DIPAによる環椎後弓部周囲

組織のenhancementを認めた。両足M皿ではイアキレス腱周囲滑液包の腫脹

と、アキレス腱付着部のenhancementを認め、足底腱膜踵骨起始部にも炎症

性変化を認めた｡左肘A佃Uにても関節液の貯留とともに上腕三頭筋腱付着部

｜
’

enhancementが認められた。ハ佃RI所見から靱帯腱付着部炎(enthesitis)との

関節炎の存在を確認し、 SEA症候群と診断した。治療はNSAmsの内服とり

ハビリを開力合し頚部痛と可動制限は改善したが環軸椎亜脱臼の改善は見られ

ていない。両踵はステロイド局注を行い痛みと腫脹は改善している。

Atlantoaxialsubluxationinaboywithseronegativeenthesopathyandarthropathy

syndrome.

NaganoChildren'sHospital,DepartmentofPediatncs

HiroshiKawai

一

卜
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38．小児混合性結合組織病5例の長期経過

横浜市立大学小児科

小林慈典､伊部正明、伊藤玲子､川口葉子、中島章子
宮前多佳子、伊藤秀一、友野順章、片倉茂樹、森雅亮
満田年宏、相原雄幸、横田俊平

(目的）長期経過を観察し得た小児混合性結合組織病（以下"ID)

retrospectiveに解析し、経過中の症状の変化および疾患
ついて検討したも ’

発症のMCID自験例5例。性別は全例女性｡発症年齢

5例の臨床像を

活動性の指標に

（対象)'小児期

は4～15歳（平均11.2歳): 、フォロー期間は3～15年（平均7.6年） 。

（結果）診断時全例にレイノー現象とSIE様所見、 4例に剛様所見、

2例にPSS様所見を認めた。SIE、恥I、PSS様所見、高ガンマグロブ

リン血症は治療や疾患活動性により変動したが、レイノー現象は持続

した。唖rDの診断に必須である抗RNP抗体は2例が持続高値、 3例

が治療により低下傾向を示した。治療経過中2例が再燃を繰り返した。

再燃時の症状は発熱、腹痛、嘔吐などと非特異的であり、血液学的に

はCRP上昇、血沈冗進、AIjr,ASTの上昇などが認められたが、抗核抗

体、抗RNP抗体、高ガンマグロブリン血症は不変であった．また自験

5例はSIEにおける補体のような疾患活動性に先行して変動する有効

な指標はなかった。

（考案）小児ⅣにIDは治療や疾患活動性に関わらず、レイノー現象は

持続し、疾患活動性を表す良い指標はなかった。

Longitminaldevelopmentoffivemsesofmxedcom"tiveUssuedimsein

Childim

Y"hinoliKOmyashi,etal.
E

(唾顧nmem鹸陛diamCS,YOOmmaCilyUniveISily)
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39．多彩な症状を呈した乳児期発症Weber-Christian病
の1例

群馬大学医学部小児科 ！)現本島総合病院小児科

茂木洋一[)、金澤崇、荒川浩一、加藤政彦、森川昭廣

我々は、乳児期早期に発症し、多彩な症状を呈した重症のWeber-

Christian病と思われる1例を経験したので報告する。

【症例】 1994年9月生まれ､現在4歳の女児生後3週頃より顔面、
下肢を中心に皮下腫瘤を伴う紅斑が出現し、その後紅斑は、出現､消退
を繰り返しており､ 1995年4月10日に最初の入院となった. ’入院時、

Hb9.5g/dl､WBC19806/mm3､CRP8.0mg/dl、 IgG1081mg/dl、
IgA62mg/dl， IgM127mg/dlであった．皮層生検を施行し、脂肪織

への細胞浸潤(T-ceu及びmacrophage)及び脂肪壊死を認めた．皮層
所見組織所見まり、Weber-Christian病が疑われた.頭部MRIでは、

1996年8月､嘔吐に伴い､低Na血症がみられ､血清浸透圧､ADHの

値より､SIADHが疑われた。以後、 1998年10月まで、同様の発作を

数回繰り返し、輸液により改善した。 1997年3月には､ .肺炎､呼吸不

全となり、ステロイドの投与により、改善が見られた． ステロイド減量

の目的で、NSAID，抗腫瘍剤、シクロスポリン等の投与を行ったが、全

て無効であった。 1998年4月より1日数回のけいれん様発作が見られ
るようになり、脳波にても発作に一致して徐波が認められたため、抗け

いれん剤の投与を開始した｡ 1998年12月より､ IgG17mg/dl､IgA<
8mg/dl､ : IgM37mg/dlと低γグロブリン血症が見られるようになり、8mg/dl､ : IgM37mg/dlと低γグロブリン

ロ
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リンパ球サブセットの検査では､Bリンパ

我々の調べた限りでは、Weber:Christian

起こした報告は見られず、貴重な症例と考

Bリンパ球の著明な低下を認めた．

病にこ うした多彩な合併症を

えられ報告した:．

An infantile caseofWeber-Christian'diseasewhoshowsvarious

complications.

YouichiMOTEGI,etal. (DepartmentofPediatrics;GunmaUniversity

SchoolofMedicine)
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40．骨髄異形成症候群(MDS)を合併した

ベーチェット病一女児例
１
１
１

鹿児島大学医学部小児科

同保健学科l

重森雅彦，今中啓之，武井修治，前野伸昭，森浩純，

赤池治美根路銘安仁，宮田晃一郎、鉾之原昌1

【はじめに】MDSは多能性幹細胞の質的ないし量的異常により，無効造

血による末梢血球減少を呈する単ク

原病の経過中， あるい膠原病に先行

ローン性造血障害である．

して発症することが知られとが知られ

MDSは膠

ているが， １
１
１

ﾉl児ベーチェット病にMDSを合併した報告はみられない今回ベーチェッ

ト病の経過中MDSを合併した女児例を経験した．

【症例】 13歳女児．平成7年1月発症の腸管型ベーチェット病．プレド

ニゾロン(PSL)減量に伴い再燃を繰り返した．平成9年3月頃より

WBC2000～3000台, Hb8g/dl前後がみられるようになった．平成9年12

月腹部症状のため入院．骨髄穿刺で赤芽球，好中球さらに好酸球系の著

明な異形成がみられ, WmS(refrectaryanemia)と診断，骨髄液の染色体

分析で46,+1,der(1;7)(qlO;plO)の7番染色体モノソミーであった．汎血球

減少が続き, 1年後A⑩SはreftactroyanemiawithexccssofblaStに変化して

いた.MDS発症後の白血球減少に伴い， 口内炎，腹部症状等のベーチェッ

ト病症状は軽快した‘

【考案】本例はベーチェット病がⅣのsに先行しており、サイクロフォス

ファマイド等のmutantagentは使用していないことから，ベーチェット病

自体の免疫学的異常が染色体異常, pointmutationなどclon釧な変化をもつ

MDSの発症に関与している可能性が示唆された．

1

I

11
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AcaseofBehcetdiseasecomplicatedwithmyelodysplasticsyndrome
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MasahikoSHIGEMORI,etal.

DepartmentofPediatrics,FacultyofMedicine,KagoshimaUniversity

Ｉ
ｉ

－46－

L



41.多彩な自己免疫によると思われる症状を呈し、 10年後に

肺線維症による蜂窩肺を呈した自己免疫性肝炎の一例

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

症例は17歳女性。家族瀝、既往歴には特記すべきことなし。6歳時、多

呼吸、肝機能障害のため当科に入院。胸部レントゲンで両側肺に問質性陰

影、血液検査で中等度の肝障害を認めたが肝炎ウイルスは検出されなかっ

た。免疫学的検査で抗平滑筋抗体が陽性のため自己免疫性肝炎力凝われた。

肝生検を施行し、慢性活動性肝炎の所見がえられたためプレドニンによる

治療を開始した。プレドニンを減量中に多呼吸が出現したためプレドニン

を再度増量。しかし、症状の改善はみられなかったため91年7月よりアザ

チオプリンを併用した。 12月には自己免疫性溶血性貧血を発症した。92年

ころより関節炎の所見はみられなかったが手指、足指の拘縮、開口障害が

徐々に出現した。94年7月左顔面神経麻庫、歩行障害が出現。頭部CTにて

左小脳にringenhanceの所見を認めた。臨床症状、画像上は血管炎が最も

疑われたが脳膿瘍も否定できないため、抗生剤を投与し神経症状の消失、

ringenhanceの軽快を認めた。99年6月頃(16歳時）から湿性咳嗽が出現

し、胸部レントゲン、CTで両側に多発性の斑状陰影が出現した。血液検

査では異常なく各種培養でも有意な病原体は検出されなかった。自己免疫

性肝炎による肺線維症を疑い開胸肺生検7月に施行。病理学的検査にて肺

線維症による蜂窩肺と診断された。 これらの多彩な症状は自己免疫による

症状と考えられた。
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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

1．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
名．

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。

会長は本会を代表説る者で、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説る° 1;y■ : 』 1－j ， ： 【

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。

7．幹事及び監事の任期は3年とするが§>再任は妨げないb

8本会の会計年度は毎鯏月:i日却舶凱職までとする。
- ■:．J§ ： ゞ :卑紘'〆 : _ 『 : 〆" j i≦､ﾂ､ざ熟≦ : ､ ゞ

"■ご::本会の会計は､監事の監査を経で鵜に認告載る6

9本会に昼寶助会員をおく.凄潅壹力藤塞“拳業を援助擶鯲朧の賛助
、 L j 戦, 〆 h .i ;

会費包口5五剛を納入鐡窓団紘達餉港さ'1”
' "fゞ 【:‐ “

10．本会の事務局は会長の指定する機関におく。
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日本小児リウマチ研究会

’
日本大学総合科学研究所

杏林大学医学部小児科：

日本大学医学部小児科

久留米大学医学部小児科

千葉大学医学部小児科”

信州大学医学部小児科；

北海道大学医学部遺伝子治療講座

鹿児島大学医学部小児科（国際担当）

国立小児病院感染リウマチ科

東京女子医大リウマチ痛風センター（国際担当）

鹿児島大学医療技術短期大学部h

杏林大学医学部小児科

横浜市立大学医学部小児科， (国際担当）

群馬大学医学部小児科

東京慈恵会医科大学小児科

（五十音順）

昭和大学藤が丘病院小児科

神奈川県藤沢保健所

名誉会長

代表幹事

大国真彦

渡辺言夫

稲毛康司

加藤‘裕久

河野陽一

小宮山淳

崎山幸雄

武井修治

立澤 宰

藤川 敏

鉾之原昌

前田基晴

横田俊平

吉野加津哉

和田紀之
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事務局 杏林大学医学部小児科学教室 前田基晴
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第9回日本小児リウマチ研究会プログラム・抄録集

発行］999年10月

会長和田紀之（東京慈恵会医科大学小児科）

１
１

問い合わせ先：第9回日本小児リウマチ研究会事務局

和田靖之（東京慈恵会医科大学小児科）
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