
第15回日本小児リウマチ学会総会･学術集会

プログラム・抄録集

小児自己免疫疾患の新たな展開
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平成17年10月8日 （土)， 9日 （日）

〒100-8980東京都千代田区霞ヶ関3-3-2

新霞ヶ関ビル1階全社協灘尾ホール

伊藤保彦（日本医科大学小児科）
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ELISAによる抗CCP抗体測定試薬囿霊画
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RA患者血清には、シトルリン化フイラグリン合成ペブチドに対する抗体が高率に存在することが報告され、

さらにこの合成ペプチドを環状にした抗原(Cycliccitrullinatedpeptide:CCP)を用いたELISAは直鎖状のも

のより感度が高いことが報告されています。 「DIASTATTMAnti-CCP」は環状シトルリン化ペブチド(第2世代）

を用いたELISA法により血清中の抗CCP抗体を特異的、高感度に測定する試薬です。

鰯本邦における抗CCP抗体の臨床評価碁 蕊溌111

く血清RAマーカーの感度・特異度評価成績〉

115例のSeronegativeRA中82例(71 .3%)でanti-CCP陽性

RAに対する感度向上:RF61%=anti-CCP87%

く血清RAマーカーのROC分析> <RAと非RAにおける各マーカーの濃度分布〉
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RAと非RAを対象とするROC分析の結果、

Anti-CCPが最も特異性、感度ともに優れ

ていることがわかります。
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日本医科大学小児科 伊藤保彦

今年のテーマは｢小児自己免疫疾患の新たな展開」 "Rushtothefinntierofautoimmunity! !''

としました． リウマチ・膠原病にこだわらず， 自己免疫の関与する小児疾患なら何でも議論

できる学会を夢見てのことです．その主旨にご賛同いただけたのか，一般演題は55題もの

多くのご応募をいただき， しかもそのうち15題がリウマチ･膠原病の枠に収まらない自己

免疫疾患関係のものでした.別にシンポジウムという枠を設ける時間的余裕はなくなってし

まいましたが， この15題全体がシンポジウムとお考え下さっても結構です． もちろん， こ

れまで通り膠原病・ リウマチ関係のご発表も充実しています．

教育講演は，鹿児島大学皮層科の神崎保先生に「小児の膠原病（皮層生検の仕方と病理

組織像の特長)」 と題して，われわれ小児科医が意外に弱い実戦的な皮層病変の理解につい

てお話し頂きます．特別講演には，数多くの自己抗体の発見者であり， 自己抗体研究の基礎

を築かれたMorrisReichlin先生をはるばるオクラホマの大平原よりお招き致しました．

{@DescriptionofPathogenicAntibodiesinSLE. "と題して， これまでの自己抗体研究の歴史

もふまえて， 自己免疫を理解する基礎となる考え方をお話し頂けるものと期待しています．

また， ランチョンセミナーとしては，聖マリアンナ医科大学難病治療研究センターの中村

洋先生に「関節リウマチの治療一最新薬物治療から手術治療まで－」 と題して， リウマチ外

科医の立場からみた小児リウマチについて御講演頂き，さらに横浜市立大学小児科の横田俊

平先生には「JIAに対する生物学的製剤の最新の知見」 という小児リウマチ治療の最前線に

ついてのお話をお願いしてあります． どの御講演も聞き逃せない内容ではないでしょうか．

学会員相互の親睦を深め， さらに仲間を増やしたく，懇親会にはホールの向い側， 日本の

超高層ビル第1号「霞ヶ関ビル」 33階から国会議事堂と新旧首相官邸を真下に見下ろせる

会場（東海大学校友会館）を用意しました．本学会の高い志にふさわしい会場です．無料で

すので是非皆さんご出席下さい．

本学会も早くも15回を数えるに至り，ますます飛躍発展するであろう兆し満載の学術集

会です．皆様の御協力を得て，盛会となりますことを心より願っております．

－ 1 －



全社協・灘尾ホール案内図
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第15回日本小児リウマチ学会総会・学術集会のご案内

1． 会期：平成17年10月8日 (J=:) 11:OO～（受付開始10:30～）

9日 （日)8:30～17:OO頃（受付開始8:OO～）

2． 会場：全国社会福祉協議会・灘尾ホール

〒100-8980東京都千代田区霞が関3-3-2

新霞が関ビル1階

TEL:03･3580･O988(代表）

会期中の緊急連絡先:O3･3581-7872(着信のみ）

当日の学会本部:O3-3580-O988(管理室)より内線で依頼してください。

3． 参加登録・受付

1） 学術集会参加費は10,OOO円(プログラム･抄録集代を含みます｡当日、

会場受付でお納め下さい)です。ネームカードを会場内、懇親会場内

でおつけください。

2） プログラム･抄録集は参加費をお支払いいただくときに受付でお渡し

します｡事前送付はいたしませんがプログラムはホームページ上で御

確認いただけます。 （皿皿皿型辺旦豐型皿哩j』）

3） 学術集会に参加せずプログラム・抄録集のみをご希望の方は1部

2000円で受付にて販売します。

4） 懇親会は10月8日 （士）の学会終了後、新霞ヶ関ビル（灘尾ホール

の入っているピル)の前にあります霞ヶ関ピル33階にあります東海

大学校友会館内の宴会場で午後7時よりおこなう予定です。

位皿皿聖旦とa坦登皇旦Qjp)。当日掲示する案内図で御確認を御願いします。

参加費は学術集会に参加していただいた方は無料ですのでお誘い合

わせの上御参加下さい。

4． 単位取得について

1） 日本小児科学会専門医資格更新研修（8単位）

2） 日本リウマチ財団登録医 （計3単位）

（ランチョンセミナー、特別講演で各1単位(1,OOO円）です。学会

専門医にも適用できます｡受付時またはランチョンセミナー開始前に

受付で用紙をお受け取りください｡ランチョンセミナー後に回収箱に

お入れ下さい。申し込み後の返金はできませんのでご注意下さい｡）

B) 日本リウマチ学会専門医資格更新研修（計3単位）

（リウマチ学会専門医をすでに取得されている方にのみランチョン

セミナー､特別講演で1題につき各1単位の受講証明書を受付にてお

－4－
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渡しします。必要な方は受付でお申し付けください｡）

5． 発表

1） 一般演題発表時間：口演6分、質疑4分です。

2） 御講演はすべてコンピュータ(PC)プレゼンテーションといたしま

す｡PowerPoint(WindowsとMacの両方使用可能とします1で行いま

す。発表1時間前までに演題ファイルをPC受付までお持ち下さい。

記録媒体はUSBメモリのみです。 (FD、MOはお取り扱いできませ

ん)。こちらでファイル確認後、コピーの上お返しいたします。PC受

付で試写と確認をしていただきます。 10月9日 （日）の発表の方も

10月8日 （士）午後3時以降には受付できます。 10月9日 （日）午

前の早い時間帯に発表の方は10月8日 （士）の間にできるだけ受付

をお済ませください。 10月9日 （日）は午前8時からPC受付をお

こないます。

3） ご自分の演題ファイルの確認､訂正を希望される方も発表1時間前ま

でに受付にお越し下さい。

4） 演者、座長とも時間厳守を御願い致します。ご質問の方はあらかじめ

マイクの前にお立ち下さい。講演5分前までに次演者、次座長はそれ

ぞれ所定の席にお着き下さい。

6． 総会は10月9日 （日）午後1時5分よりより灘尾ホールにて行います。

参加者全員の参加を御願いします。欠席を予定される方は事前に送付さ

れる委任状の返送を御願い致します。

7． 運営委員会10月8日（土)午前10:OO～11:OOまで3階小会議室にて行

います。階段を使用して3階までおこしください。エレベータはありま

せん。

8． 会期中のお問い合わせは､学会本部(3階小会議室）にてお受けします。

9． 呼び出し・伝言 原則として会場内でのお呼び出しはいたしませんが

受付付近に伝言板をご用意しますのでご利用ください。また会場内では

携帯電話およびポケットベルの電源をお切り下さいますよう御願い致し

ます。

会期中の緊急連絡先:OS-3581-7872(着信のみ）

当日の学会本部:O3-3580-O988(管理室)より内線で依頼してください。

10. クローク、 ドリンクサービスをご用意致しますのでご利用下さい。

第15回日本小児リウマチ学会総会・学術集会

会長伊藤保彦

－5－



日程表（新霞ヶ関ビル1階・灘尾ホール）
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12:OO ランチョンセミナー(1単位）

横田俊平

藤川敏

13:OO 休憩

13:05 総会 前田基晴
13:20 全身性工リテマトーデス(2) 森雅亮
14:00 血管炎(2) 村田卓士

14:40 若年性関節リウマチ(3) 前田基晴
15:20 閉会挨拶

次期会長挨拶

伊藤保彦



第1日目 (10月8日(i) )

ｾｯｼｮﾝ名蕊
発表

時間
演題名 演者 所属 座長

運営委員会 前田基晴 10:00

開会挨拶 伊藤保彦 11:00

1自己免疫疾患(1) 1尿中好酸球より診断に至ったリウマチ因子才田聡、西小森隆太、柴田実、 京都大学医学部大学院医学研下条直樹 11:10
陽性好酸球性膀胱炎の一例 齋藤潤、岡藤郁夫、吉岡孝和、 究科発達小児科学

楠隆、平家俊男、中畑龍俊

2遺伝子解析により多発筋炎と鑑別できた 冠木智之1)、荒井孝2)、高橋 1）埼玉県立小児医療センター 11:20
McLeod症候群の1例 順子3)、田村英一郎1)、大宜感染免疫アレルギー科, 2)埼

見力1)、田中理砂1)、山本玉県立小児医療センター臨床

英明2)、大石勉1）2） 研究室， 3)大阪府赤十字血液
センター

3体細胞モザイクにより発症したCINCA症候斎藤潤、西小森隆太、岡藤郁京都大学医学部大学院医学研 11:30

群の男児 夫、吉岡孝和、平家俊男、中畑究科発達小児科学

龍俊

4SAPHO症候群における座瘡部分の浸潤リン浅野健、阿部正徳、浅井牧 日本医科大学小児科 11:40

パ球の免疫組織学的検討 子、上砂光裕、桑原健太郎、中

島瑞恵、伊藤保彦、藤野修

5Choreaで発症し抗リン脂質抗体症候群が疑塩田睦記、林北見、平野幸子、 東京女子医科大学小児科 11:50

われる一例 小峯真紀、佐々木香織、野田尚

子、松崎美保子、中野和俊、大

澤真木子

ランチョンセミナー1 関節リウマチの治療 一最新薬物治療から中村洋

手術治療まで‐

聖マリアンナ医科大学難病治 立澤宰 12:00

療研究センター

休憩 13:00

2若年性関節リウマ

チ(1)

6インフリキシマブの投与中に抗核抗体の上玉城裕史1） 、岡本奈美1） 1)大阪医科大学小児科， 2)市

昇、発疹の出現を見た全身型若年性特発性2） 、村田卓士1） 、玉井浩1） 立枚方市民病院小児科

関節炎の1女児例

7生物学的製剤不応JIAをどう治療するか一他根路銘安仁、前野伸昭、今中啓鹿児島大学医学部小児科、同

の生物学的製剤への変更例の検討 之、野中由希子、嶽崎智子、有保健学科

村温恵、重森雅彦、森浩純、

鉾之原昌、武井修治

8インフリキシマプ治療を行っているRF陽性村田卓士1) 、玉城裕史1) 、 1)大阪医科大学小児科, 2)市

多関節型若年性特発性関節炎の経過につい岡本奈美1）2） 、玉井浩1） 立枚方市民病院小児科

て

9JIAにおける感染症 升永憲治、 日高秀信・大津 久留米大学医学部小児科学講

寧、長井健祐、津村直幹、松石座

豐次郎

相原雄幸 13:10

13:20

13:30

13:40

3全身性エリテマ

トーデス(1)

10ループス腹膜炎・腸炎を契機に診断した

SLEの1女児例

井上祐三朗1)、森田慶紀2)、 1)千葉大学大学院医学研究院

鈴木修一3)、有馬孝恭1)、富小児病態学、2)千葉市立海浜

板美奈子1)、下条直樹1)、河病院、 3)千葉県立こども病院

野陽一1）

多賀崇、野田恭代、岸本卓磨、 滋賀医科大学小児科

宮本彩子、太田茂、竹内義博、

野村康之

小山隆之、奥山伸彦 青梅市立総合病院小児科

小澤礼美、木下順平、中岸保横浜市立大学小児科

夫、黒澤るみ子、今川智之、森

雅亮、満田年宏、相原雄幸、横

田俊平

黒澤るみ子、梅林宏明、今川智横浜市立大学附属病院小児科

之、片倉茂樹、森雅亮、満田年

宏、相原雄幸、横田俊平

和田靖之 13:50

11腎障害が軽度にもかかわらず著明な低補体

血症のみが持続しているSLE症例について

14:00

12凍瘡様皮疹で発症したSLEの1女児例

13SLEに合併した抗リン脂質抗体症候群によ

り下肢深部静脈血栓症を発症した1男児例

14:10

14:20

14血球貧食症候群を合併した全身性エリテマ

トーデスの一例

14:30

休憩 14:40

教育講演 小児の膠原病（皮膚生検の仕方と病理組織神崎保

像の特長）

鹿児島大学皮膚科 五十嵐徹 14:50

4血管炎(1) 15川崎病における血清マンノース結合レクチ佐藤智、河島尚志、武隈孝治、 東京医科大学小児科

ンの検討 星加明徳

16高血圧性脳症を伴ったHenoch-Sch6nlein紫田原悌、似鳥嘉一、金丸浩、橋日本大学医学部付属練馬光が

斑病の一例 本光司、渕上達夫、稲毛康 丘病院小児総合診療科

司、高橋滋、原田研介

17Henoch-Sch6nleinpurpuraの症状出現頻度蓮井正史、磯崎夕佳、森喜造、 関西医科大学小児科

と重症例の治療法について一過去10年間木全貴久、荒木敦、金子一成

の当科入院症例のまとめ一

稲毛康司 15:50

16:00

16:10

－7－



18HenochSch6nlein紫斑病の入院例について石川央朗、田原悌、吉野弥生、

の臨床的検討 似烏嘉一、金丸浩、橋本光司、
渕上達夫、稲毛康司、高橋滋、

原田研介

日本大学医学部付属練馬光が

丘病院小児総合診療科

16:20

19小児シェーグレン症候群における抗a‐ 小林一郎1,2),Reza 北見赤十字病院小児科1)，北

fodrin抗体のエピトープ解析 Shiari2),戸板成昭2),波多野海道大学大学院医学研究科小

典－2)，川村信明2)，岡野素児科学分野2)，徳島大学歯学

彦2)，林良夫3)，小林邦彦 部病理学3）

2)，有賀正2）

20MRIが診断に有用であった亜急性壊死性リ 寺尾陽子1),南波広行2),和田 1)東京慈恵会医科大学小児

ンパ節炎合併の抗SS-A抗体陽性例 靖之2),久保政勝2),衛藤義勝科、2)東京慈恵会医科大学附

1） 属柏病院小児科

21多発性硬化症(MS)類似病変を示したシェー小川倫史1)、佐伯敏亮1)、川 1)北里大学小児科、 2)横浜市

グレン症候群(SS)女児のMRI所見 野豊2)、鷺内隆雄3)、緒方昌立みなと赤十字病院小児科、

平1)、越野浩江1)、中村信也 3)北里大学放射線科

1)、野間剛1）

22シェーグレン症侯群を合併した全身性エリ譜久山滋，金城紀子，太田孝男琉球大学医学部小児科

テマトーデスで低リン血症を呈した1女児

例

23小児期発症Sj6gren症候群患者の乾燥症状出冨板美奈子1)、斎藤公幸2)、 1)千葉大学大学院医学研究院
現についての検討 下条直樹1)、井上祐三朗1)、 小児病態学、2)サンライズこ

鈴木修一3)、有馬孝恭1)、河どもクリニック、 3)千葉県こ

野陽一1） ども病院

野間剛 16:305シェーグレン症侯

群

16:40

16:50

17:00

17:10

休憩 17:20

特別講演 DescriptionofPathogenicAntibodiesin MorrisReichlin
SLE

OklahomaMedicalResearch 伊藤保彦 17:30

Foundation,USA

五十嵐徹 19:00

懇親会

第2日目 (10月9日 (B) )

抄録
セッション名

番号
座長 発表時

間
演題名 演者 所属

6若年性関節リウマ

チ(2)

24若年性特発性関節炎(JIA)における抗CCP前野伸昭☆，有村温恵，野中由鹿児島大学大学院医歯学総合川合博 8:30

抗体 希子，根路銘安仁，森浩純，重研究科感染防御学☆，同小児発

森雅彦，嶽崎智子，今中啓之， 達機能病態学，鹿児島大学理

武井修治，鉾之原昌☆☆,河野嘉事室*☆

文

25小児リウマチ性疾患における抗CCP抗体の中島章子、高橋亨岳、中岸保横浜市立大学小児科 8:40

検出率およびその意義 夫、木下順平、小澤礼美、黒澤

るみ子、今川智之、森雅亮、相

原雄幸、横田俊平

26若年性特発性関節炎(JIA)患児の母親の精戸畑祐子1)、松山毅2) 1)社会福祉法人日本心身障害 8:50

神的健康度が患児自身のHLCと自己効力感 児協会島田療育センターリハ

に与える影響 JRA患児の母親へのソー ビリテーション部臨床心理

シャルサポートの視点から 科、 2)東京女子医科大学膠原
病リウマチ痛風センター

27小児リウマチ性疾患がもたらす患児同胞 古川仁美、土屋秋海、武井修治鹿児島大学医学部保健学科 9:O0

siblingsへの影響 1)、川野範子2)、五味由美子看護学専攻4年、母性小児科学

2)、橋口由美2)、橋口佳代 1)，鹿児島大学病院看護部

2)、徳留智子2)、東雅子2)、 2)、鹿児島大学医学部小児科

岳下和子2)、今中啓之3)、根 3)、理事室4）

7皮層筋炎／混合性

結合織病

28石灰沈着部の脂肪織炎にMTXが有効で

あった皮膚筋炎の1男児例

須賀健一1 ）

浦野芳夫3）

漆原真樹2） 、

香美祥二2）

1)徳島県立海部病院、2)徳島

大学大学院発生発達講座小児

医学分野バイオサイエンス研

究部、 3)徳島赤十字病院皮膚

神戸大学大学院医学系研究科

小児科1)、小児外科2)、神戸

披済会病院小児科3）

神奈川県立こども医療セン

ター感染免疫科

前野伸昭 9:10

上松一永

2942日間のECMO管理によって救命し得た若西山敦史1)、石橋和人1)、竹

年性皮膚筋炎に合併した間質性肺炎の1例島泰弘1)、高野智子3)、前田

貢作2)、松尾雅文1）

30神経性食思不振症(AN)として加療されて鹿間芳明、赤城邦彦

いた、レイノー現象、自己免疫性肝炎と間

質性肺炎を合併した若年性皮膚筋炎の一男

児例

31ステロイド抵抗性の筋炎症状にシクロホス伊藤秀一1)、今川智之2)、森

フアミド大量静注療法が奏功した混合性結雅亮2)、相原雄幸1)、横田俊

合組織病(MCTD)の一女児例 平2)

9:20

9:30

1)横浜市立大学付属市民総合

医療センター小児総合医療セ

ンター、 2)横浜市立大学医学

部小児科

9:40

－8－



9:5032間質性肺炎および血小板減少に血漿交換が山崎崇志1)、上松一永2)、小

奏功した混合性結合組織病の1女性例 川美奈1)、三木純1)、松崎聡

1)、松浦宏樹1)、関口幸男

3)、小池健一1）

33膜性腎症が先行したと思われるMCTDの1例松本亜沙子1) 、柴田敬1) 、

桑門克治1） 、武田修明2）

1)信州大学医学部小児医学講

座， 2)信州大学医学研究科移

植免疫感染症学講座， 3)信州

大学医学部救急部

倉敷中央病院小児科1） ，たけ

だ小児科2）

10:00

10:10休憩

8自己免疫疾患(2) 34成人になってから若年発症サルコイドーシ岡藤郁夫1)、西小森隆太1)、 1)京都大学医学部小児科、2）冨板美奈子 10:20

スと診断された症例を通して 金澤伸雄2)、神戸直智2)、長同皮膚科、 3)同呼吸器内科

井苑子3)、齋藤潤1)、吉岡孝

和1)、平家俊男1)、中畑龍俊

35若年性特発性関節炎として治療されていた戸板成昭、波多野典一、川村信北海道大学大学院医学研究科 10:30

小児Castleman病の1例 明、有賀正 小児科学分野

36経過中に抗a-fodrin抗体が陽性化した小児大倉有加1)、古山香里1)、し 1)北見赤十字病院小児科、 4) 10:40

多発性硬化症(MS)の1例 ザシアリ2)、宮崎雄生3)、服同眼科4 2)北海道大学大学院

部芳伸4)、古瀬優太1)、古山医学研究科医学部小児科、 3）

秀人1） 、石川信義1)、小林同神経内科

一郎1）

37免疫不全症の経過中に関節周囲の炎症を繰岩田直美、北島直子、安藤嘉浩あいち小児保健医療総合セン 10:50

り返した一女児例 夕一感染免疫科

38家族性地中海熱の一例 佐野史絵 静岡県立こども病院感染免 11:00

疫アレルギー科

9自己免疫疾患(3) 39父親から同種骨髄移植を施行した

Autoinflammatolydiseaseの1男児例

井上雅美、岡村隆行、安井昌 大阪府立母子保健総合医療セ 小林一郎 11:10

博、澤田明久、坂田顕文、竹下ンター小児内科

泰史、興梠雅彦、河敬世

今中啓之，武井修治☆，前野伸鹿児島大学大学院医歯学総合 11:20

昭☆*，野中由希子，有村温恵， 研究科小児発達機能病態学、

根路銘安仁，赤池治美，森浩 同医学部保健学科☆、同大学院

純，重森雅彦，嶽崎智子，鉾之医歯学総合研究科感染防御学

原昌*☆☆,河野嘉文 ＊☆、国立大学法人鹿児島大学

川口鎮司1)、杉浦智子1)、高 1)東京女子医科大学附属膠原 11:30

木香恵1)、原まさ子1)、鎌谷病リウマチ痛風センター、 2）

直之1)、大谷智子2)、藤川敏東京女子医科大学第二病院小

1） 児科

40小児重症筋無力症に対するステロイド・パ

ルス療法の検討

4'ﾉ周期性発熱患者の遺伝子解析

42インフルエンザワクチン接種および溶連菌星岡明1)、山出晶子1)、鈴木

感染を契機にぶどう膜炎を反復した男児 修一1)、礒辺真理子2）

1)千葉県こども病院アレル

ギー科、 2)千葉県こども病院

眼科

1)日本医科大学小児科， 2)同
病理学第一

11:40

43ぶどう膜炎を伴う尿細管間質性腎炎症候群

(nNU)の3症例

黒田奈緒1)，安藍薫1)，柳原

剛1)，五十嵐徹1)，伊藤保彦

1)，福永慶隆1)，清水章2）

11:50

ランチョンセミナー2 JIAに対する生物学的製剤の最新の知見 横田俊平 横浜市立大学 藤川敏 17:00

休憩 13:00

総会 前田甚晴 13:05

10全身性工リテマ

トーデス(2)

44ミコフェノール酸モフェチルが奏効した

ループス腎炎の2例

1)宮城県立こども病院総合

診療科、 2)宮城県立こども病
院臨床病理科

1)琉球大学医学部小児科， 2）
国立循環器病センター

三
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森雅亮 13:20

45全身性エリテマトーデスのステロイド治療

後に増悪した高脂血症の1例

13:30

46小児SLE患者におけるBcellVHIgGgene

レパートリーの解析･cyclophosphamide
(CY)パルス療法前後の変化

47小児期発症SLE患者における

Cyclophosphamideパルス療法(IV-CYC)

の長期予後

1)北里大・医・小児科、 2)京

大・医学研・付属ゲノム医学

センター

1)市立枚方市民病院小児科、

2)大阪医科大学小児科

13:40

岡本奈美1)2)、村田卓士2)、

玉城裕史2)、玉井浩2）

13:50

11血管炎(2) 48インフリキシマブが著効した難治性消化管

ベーチェット病の一例

今川智之、木下順平、中岸厚横浜市立大学小児科

夫、小澤礼美、黒澤るみ子、森

雅亮、満田年宏、相原雄幸、横

田俊平

木下順平1)、中岸保夫1)、小横浜市立大学小児科1)、同愛

澤礼美1)、黒澤るみ子1)、今記念病院小児科2）

川智之1)、森雅亮1)、満田年

宏1)、相原雄幸1)、横田俊平

1)、橋本邦生2)、向山徳子2）

村田卓士 14:00

4918F-FDG-PETがearlypre-pulseless

phaseの早期診断に有用であった大動脈炎

症候群の1女児例

14:10
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50移動性関節痛と下腿の腫脹・瘡痛を示した

皮膚型結節性多発動脈炎白

51Wegener肉芽腫症の1女児例

和田泰格、石川健、相馬洋

紀、千田勝一

八木和郎、杉本圭相、竹村

司，杉原功一*、村田清高＊

岩手医科大学小児科 14:'0

近畿大学医学部小児科、近畿

大学医学部耳鼻咽喉科☆

14:30

12若年性関節リウマ

チ(3)

52Reversibleposterior 和合正邦、安村純子、香川礼広島市立安佐市民病院小児科前田基晴 14:40

leucoencephalopathySyndromeを発症し子、荒新修、藤田篤史、上田－
た全身型若年性特発性関節炎の1例 博、林知宏

53川崎病として治療を開始し、マクロフアー下島圭子現1)2)、山崎和子 1)長野県立こども病院総合診 14:50

ジ活性化症候群に移行した全身型若年性特1)、伯耆原祥1)、保倉めぐみ療科、 2)伊那中央病院小児科
発性関節炎の1例 2)、石田武彦2)、藪原明彦

2)、川合博1）

54全身型若年性特発性関節炎(JIA)に合併し黒澤茶茶1)、三好麻里1)、尾 1)兵庫県立こども病院免疫ア 15:00

たマクロフアージ活性化症候群(MAS)と崎佳代)、上谷良行2)、長谷レルギー科、 2)兵庫県立こど

血球貧食性リンパ組織球増殖症(HLH)に川大一郎3)、川崎圭一郎3)、 も病院救急医療室、 3)兵庫県

ついて 同一の病態か否か 小阪嘉之3)、高橋宏暢4)、桜立こども病院血液腫瘍科、4）

井隆4） 姫路赤十字病院小児科

55関節液よりヒトパルボウイルスB19DNAが森田慶紀1)2),井上祐三朗 1)千葉市立海浜病院、 2)千葉 15:10

検出されたHLA-B27関連関節炎の2小児例2),山出晶子3),鈴木修一 大学大学院医学研究院小児病

3)，冨板美奈子2)，星岡明態学、3)千葉県こども病院

3)，下条直樹2)，黒崎知道

1)，河野陽一2）

閉会挨拶

次期会長挨拶

伊藤保彦 15:20
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特別講演

座長伊藤保彦（日本医科大学小児科）

「DescriptionofPathogenicAntibodiesinSLE」

OmahomaMedicalResearchFoundation,OklahomaCityjOklahoma,USA

Dr.MorrisReichlin

(財団登録医､学会専門医資格更新のために1単位が取得できます）





特別講演

DescriptionofPathogenicAntibodiesinSLE.

Dr.MorrisReichlin

OklahomaMedicalResearchFoundation,OklahomaCity,Oklahoma,USA.

SystemicLupusErythematosusischaracterizedbythepresenceofmultiple

autoantibodiesdirectedtointracellularantigens.Onlysomeofthesehavethe

propertiesof"pathogenicautoantibodies."Pathogenicautoantibodiesare

diseasespecific,varywithdiseaseactivity,anddepositintissues.Elutionof

theseautoantibodieshomtissuesshowthattheyareenrichedwithrespectto

the serumlevels・ The twoautoantibodies thathequentlyhave these

propertiesinSLEpatientsareantibodiestodouble･stranded(ds)DNAand
antibodiestoriboSomalPproteins.Inaddition,thesetwoantibodiesuniquely
bindandpenetratecellsinculture.Anti-Pantibodiesultimatelyresideinthe

cytoplasmwhileanti-dsDNAantibodiesbindtothesurfaceandremainthere
oralternativelypenetratelivingcellsandultimatelyresideinthecytoplasm

orthenucleus.BothoftheseantibodiesinhibitproteinsynthesisinmWZM

translationsystem.Anti･dsDNAantibodiesbindandinhibitthebiological
activityofelongationfactor2(EfL2)whileanti･ribosomalPantil)odiesinhibit
theelongationfactoractivityoftheribosomalPproteins.Anti-dsDNAand
anti-Pantibodiesco-fluctuatewithdiseaseactivityandthevariationintiter
ofthesetwoantibodiesareparallel・Whilebothautoantibodiesareassociated

withlupusnephritis,anti･Pantibodiesalsoareassociatedwithpsychosisand
hepatitis. Interestingly,_anti-Pantibodiesaremoreprevalentinchildhood
onsetSLEthaninadultsandthismayinpartcorrelatewithmoresevere

diseaseinchildrenascomparedtoadults.Themajorquestionthatremains
aboutpathogemcantibodiesis,～“ smthatunderliesthe土l』 lSLI1e e《日、島

‐.P－－ー一一一

obvious→PathogenicityoftheseautoantibodiesinSLEjncontrasttothelessobvious

"pathogenicity''ofotherlupusautoantimajgssuchasthosedirectedtohistone,
U,RNP,Sm,Ro/SSA,andLa/SSB."Studyofthisproblemshouldengagethe

ア

attentionandeHbrtoflupusinvestigatorsinthecomingyears.

夕

ー
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教育講演

座長五十嵐徹（日本医科大学小児科）

小児の膠原病（皮虐生検の仕方と病理組織像の特長） 」「

鹿児島大学大学院皮層疾患学

神崎保





教育講演

小児の膠原病

(皮層生検の仕方と病理組織像の特長）

鹿児島大学大学院皮層疾患学

神崎保

皮層生検をしたことのない医師は、生検は大変むつかしい又は危険なものだと考

えられているかも知れない。しかし、一度それをすると、 『何だ、簡単だ、静注の

方が余程むつかしい』と思われるはずである。生検のテクニック自体は大変易し

い。問題は皮疹のどこの部分をいかに生検すべきか、そして出て来た病理組織を

いかに読むかが難しい所である。今回は、 1）生検の仕方、 2）生検すべき適正

な場所と方法、 3）病理組織の特長について述べる。

1）皮層生検の仕方・ ・ ・ ・局麻、切除（パンチ又はメスで)、止血、縫合、抜糸、

傷痕の手当てなどについて述べる。

2）適切な場所選び・ ・ ・ ・皮疹のどこを取っても良いわけではない。不適切な

場所であると折角生検をしても何の情報も得られない事もある。一般には発疹が

出現して1～3日以内の新しい皮疹､拡大しつつある大き目の皮疹にならば拡大の

辺線部を、真皮内病変なら4mmパンチで宜しいが、皮下脂肪織炎も考えられるな

らばメスでの切除が必要である。 1～2mmの小さな皮疹なら、 4mmよりも3mm

のパンチが適切｡HE標本以外に蛍光抗体法の検査をする必要があるときは標本を

2分割する。そのためには大きめの標本が必要、などなどなど． ・ ・ ・。

B)病理組織像の特長・ ・ ・ ・苔癬化とは、過角化とは、角栓とは、液状変性と

は、 ． ・ ・ ・とは、 ． ・ ・ ・とは、どの様に見える所見で、それが何を意味し、ど

ういう診断になって行くのか、例を挙げながら説明する。

'

ヘ
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ランチョンセミナー

10月8日(土）

座長立澤宰先生

(国立成育医療センター第一専門診療部膠原病･感染症科）

｢関節リウマチの治療一最新薬物治療から手術治療まで－」

中村洋先生

(聖マリアンナ医科大学難病治療研究センター）

(財団登録医､学会専門医資格更新のために1単位が取得できます）

10月9日（日）

座長藤川敏先生

(東京女子医科大学附属膠原病リウマチ痛風センター）

｢eJIAに対する生物学的製剤の最新の知見」

横田俊平先生

(横浜市立大学大学院医学研究科発生成育小児医療学）

(財団登録医､学会専門医資格更新のために1単位が取得できます）





ランチョンセミナー

関節リウマチの治療一最新薬物治療から手術治療まで－

聖マリアンナ医科大学難病治療研究センター

中村洋

多関節型若年性関節リウマチは、成人の関節リウマチに類似し、関節の予後が悪いとさ

れている。これらの症例が成人した後、われわれの外来に転科あるいは併診で受診する場

合がしばしばあり、関節障害に対し外科的治療を、疾患活動性に対しては成人関節リウマ

チ患者に準じた薬物治療を行う。

本講演では、関節リウマチの関節障害に対して行う手術とその成績、問題点につき概説

するとともに、最近、関節リウマチの治療に使われるようになった薬剤、特に生物学製剤

使用の実際について紹介する。

関節リウマチの治療薬として古くは金剤やD－ペニシラミンが、また1990年代以降はブ

シラミン、サラゾスルファピリジン、メトトレキサー卜といったDMARDsが積極的に用いら

れてきた。 さらに数年前より、免疫抑制剤であるレフルノミド、生物学的製剤であるレミ

ケードやエンブレルが次々認可され、強力にリウマチがコントロールできるようになって

きた。これらの新薬の特徴は、従来の薬剤に抵抗する関節リウマチにも高率に有効性を示

すことであるが、一方、感染症を中心とした重篤な有害事象も多く、慎重な投与前の評価

と経過観察が重要である。

関節リウマチ（若年性リウマチ）で破壊された関節には、人工関節置換手術が適応とな

る。特に人工股関節、人工膝関節置換術は歴史が古く、人工関節のデザインや材質の進歩、

手術手技の改良により、除痛を中心に優れた手術成績が期待され、適性に行われれば20年

近くの耐久性が期待できる。通常､人工関節手術は中高年以降が適応となる場合が多いが、

若年者の場合は、関節破壊の程度、症状、患者の活動度、そして患者の希望も懸案の上、

再置換も念頭におかなくてはならない。その他、状況によっては人工肘関節置換術、関節

固定術なども考慮される。
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ランチョンセミナー

小児特発性関節炎に対する生物学的製剤の現況

横浜市立大学大学院医学研究科発生成育小児医療学

横田俊平

小児期の慢性関節炎の一病態である「小児特発性関節炎(JIA)」は臨床的には「全身型」

と 「関節型」 とに分けられる。全身型は弛張熱、 リウマトイド疹、関節炎により特徴付け

られるが、病態形成にIL-6/IL-6Rの著増が関わり、治療には長期大量のステロイド剤が使

用されてきた。一方、関節型では局所の関節炎症に炎症性サイトカイン(IL･18,IL-6,IFN･

,y,TNFcM)が複合的かつ重層的に関わり、1990年台にはMTXが導入され少量ステロイド、

スルファサラジン、ヒドロオキシクロロキンなどと併用することで約3/4の症例が炎症の沈

静化に成功する時代を迎えた。しかし全身型ではステロイドの副作用が著明となり、肥満、

成長障害､椎体圧迫骨折､股関節骨頭壊死などの進行が子どもの生活障害に関わっている。

また関節型では約1/4の症例はMTX併用療法にも拘わらず関節炎､変形､拘縮が進行する。

これらの問題解決に生物学的製剤の導入が図られ始め、全身型に対してはIL-6Rモノクロ

ーナル抗体価cilizumab)、関節型に対してはTbciliz'1mab、TNFR(Etanercept)、TNFαモ

ノクローナル抗体(Inniximab)の有用性が報告されるようになった。Tbcilizumabの全身型

JIAに対する効果は第二相試験で11例の患児に用いられ、2～8mg/IKg/2wksで炎症の沈静

化が図れること、 目立った副作用は認められないこと、長期投薬の結果IL･6が基準値以下

になり投薬中止可能例が出現してきたことが判明した。現在、placeboを用いた第三相治験

が進行している｡Etanerceptは本邦ではMTX併用療法に不応であった多関節型22例を対

象に治験が行われたが、DOI50改善率が91%と著しい効果を示した。一方、 Tnfliximabは

2年前に成人のRAに認可がおり小児科でも10歳台後半～20歳台の症例に使用されている

が、現在は小児を対象とした治験を行う状況にはない。なおTbclizumabは関節型の炎症に

も著しい効果を示し､MTX不応例の約90%に効果をみた。いずれにしてもJIAの治療が大

きく変わる時代に入っており、今後はJIAの「治療ガイドライン」を作成し、小児リウマ

チ医が治療に当たる時代になるであろう。
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一般演題





1.尿中好酸球より診断に至ったリウマチ因子陽性好酸球性膀胱炎の一例

才田聡、西小森隆太、柴田実、齋藤潤、岡藤郁夫、吉岡孝和、楠隆平家俊男

中畑龍俊

京都大学医学部大学院医学研究科発達小児科学

好酸球性膀胱炎は、膀胱壁への好酸球浸潤を特徴とし、慢性・再発性に経過

する比較的稀な疾患であり、その正確な発症メカニズムは不明である。症例は8

歳女児。膝関節痛および手関節・足関節の腫脹を主訴に来院した。血液検査で

は末梢血好酸球5×103/〃｜ と増加を認め、 IgG3805mg/dl、 IgE11000U/ml，

リウマチ因子141 IU/ml と高ガンマグロブリン血症およびリウマチ因子高値も

指摘された。アレルギー疾患の既往はなく、各種自己抗体や寄生虫抗体は陰性

であった。胸部レントゲンや心臓超音波検査では異常を指摘されなかった。尿

中好酸球が陽性であったことから、腹部画像検査を施行したところ膀胱壁が著

明に肥厚しており、その後の生検の結果から好酸球性膀胱炎と診断された。確

定診断の後、副腎皮質ステロイド(プレドニン1mg/kg/day～)による治療を開始

したところ、末梢血好酸球数は速やかに減少し、膀胱壁の肥厚も改善した。ス

テロイドに対する治療反応性は良好であったが、治療中止後に再び末梢血好酸

球の増加と膀胱壁の肥厚を認め、内服治療を再開した。治療開始から1年が経

過した現在もステロイドを内服中である。なお本症例では末梢血単核球におけ

るIL-5産生の冗進が証明されたが、これらの多彩な検査所見との因果関係は明

らかでなかった。近年、末梢血好酸球数とリウマチ因子に相関を認めるなどの

報告があるが、高ガンマグロブリン血症との関連など、今後そのメカニズムに

ついて検討してゆく必要があると考えられた。 リウマチ因子高値を伴う好酸球

性膀胱炎の報告例はこれまでになく、また難治・再発性の好酸球性膀胱炎は小

児では稀である。泌尿器症状を主訴としない好酸球性膀胱炎の報告も稀であり、

何らかの臨床症状を呈する末梢血好酸球の上昇を見た場合、尿検査・腹部画像

検査を含めた全身的検索が必要であると考えられた。
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2．遺伝子解析により多発筋炎と鑑別できたMcLeod症候群の1例

冠木智之1)、荒井孝2)、高橋順子3)、田村英一郎1)、大宜見

田中理砂1)、山本英明2) 、大石勉1) 2）

1）埼玉県立小児医療センター感染免疫アレルギー科

2）埼玉県立小児医療センター臨床研究室

3）大阪府赤十字血液センター

力')、

はじめに:McLeod症候群は、CK高値、非特異的ミオパチー、Kel l血液型の低発

現、有鰊赤血球増加症、不随意運動(舞踏病)などの症状を呈し、Xp21に位置す

るXk遺伝子の欠失を病因とする。今回高CK血症より多発筋炎を疑われ、ステ

ロイド治療にも反応を認めた患者に遣伝子解析を行い、McLeod症候群と診断し

た症例を経験したので報告する。

症例：26歳男性。 12歳時に高CK血症(1000-2000IU/L)と易疲労感を訴えた。

筋生検でジストロフィンは存在するが軽度の筋繊維萎縮が認められ多発性筋炎

と診断.ステロイド治療によりCKは100-200IU/Lに減少したが、ステロイド

減量とともに再上昇した。神経症状、網膜炎は認めなかった。血清CKはその後

3000IU/L前後まで上昇し、四肢筋の疲労感も増強した。この時点でMcLeod症

候群を疑い、インフオームドコンセントを得てXK遺伝子解析とKell抗原の検

索を行った。材料と方法：末梢血単核球から抽出したDNAをPCR法で増幅した

後、塩基配列を解析した(ABI PRISM310)。またフローサイトメトリーでKell

抗原解析を行い、走査型電子顕微鏡を使用して有鰊赤血球の形態学的解析を行

った。

結果:XK遺伝子のエクソンsにナンセンス突然変異GIn371-to-ter(Q371X)を認

めた。母親はこの突然変異に関してheterozygoteであった。

Kk,Kp(a-b+c-),Js(a-b+)抗原の著明な減少を認めたが有鰊赤血球増加は観察さ

れなかった。以上より本症例をMcLeod症候群と診断した。

考案:McLeod症候群では血清CKの高値は加齢とともにほぼ全例で認められるが

ミオパチーは無症候性の事が多い。しかし本症例のように筋症状を認め、ステ

ロイド治療に効果を認める症例も存在する。高CK血症、筋症状を有し筋炎が疑

われる患者に対してはMcLeod症候群も鑑別にあげる必要があり、鑑別には遣伝

子検索が有用と考えられた。
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3．体細胞モザイクにより発症したCINCA症候群の男児

斎藤潤、西小森隆太、岡藤郁夫、吉岡孝和、平家俊男、中畑龍俊

京都大学医学部大学院医学研究科発達小児科学

【はじめに】CINCA症候群(Chronic,Infantile,Neurological,Cutaneousand

ArticularSyndrome)は、生後すぐに発症する、皮疹・中枢神経系病変・関節

症状をB主徴とする慢性自己炎症性疾患である。 1q44に存在するC/"S/が責任

遺伝子とされている。CMS/がコードする蛋白はcryopyrinであり、 Caspase-1

を介する IL-1β産生に関与すると考えられている。今回われわれは、変異型

CMS/の体細胞モザイクにより発症したと考えられたCINCA症候群の男児例を経

験した。

【症例】 15歳男児。生後まもなくより、全身に蟇麻疹様発疹を認め、 1歳10ヶ

月ころから左膝関節痛と歩行障害をきたし、若年性関節Iノウマチと診断されて

各種薬剤を投与されたが無効であった6その後うっ血乳頭、髄膜炎、感音性難

聴、低身長、関節拘縮を合併し、 12歳時にCINCA症候群と臨床診断された。患

児の血液細胞と頬粘膜細胞からDNAを抽出し、CMS/遺伝子のエクソン3をサブ

クローニングしてシークエンスを行ったところ、約16%のアリルに1709A→Gの

点突然変異を認め、体細胞モザイクと診断した。さらに、患児の末梢血単核球

を培養すると、無刺激でIL-1β産生が冗進しており、 caspase-1の恒常的な活

性化が示唆された。

【考察】体細胞モザイクで発症したCINCA症候群の報告は過去にない。CINCA症

候群でCM〃の変異が確認されるのは患者の約半数であり、C/"S/の遺伝子変異

が証明されない場合、本症例のような体細胞モザイクの可能性も考えられるた

め、塩基配列決定を慎重に行う必要がある。
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4.SAPHO症候群における狸瘡部分の浸潤リンパ球の免疫組織学的検討

浅野健、阿部正徳、浅井牧子、上砂光裕、桑原健太郎、中島瑞恵、伊藤保彦、

藤野修

日本医科大学小児科

SAPHO症候群は関節炎、狸瘡、膿疽症、過剰化骨、骨炎などを特徴とする稀な

自己免疫疾患である。本症候群は皮層に特徴的な所見を有するが、皮層の免疫

組織学的検索はほとんどなされていない。今回我々はSAPHO症候群と診断した

14歳男児例において狸瘡部分に浸潤していたリンパ球の免疫組織学的検索を行

ったので報告する。

症例： 14歳男児。高熱、痙瘡、胸痛、左膝関節痛、腰痛を主訴に入院となった。

検査所見では白血球13600(好中球:75%､リンパ球: 17%)､赤血球481万､Hbl3.7

g/dl、 Ht41. 1%、血小板44.9万、CRP8.58mg/dl、赤沈54m/1時間、総蛋白

8. 1g/dl、 LDH173IU/Lであった。各種培養、自己抗体は陰性、腫瘍マーカー、

補体、免疫グロブリンは正常であった。ガリウムシンチでは左の仙腸骨関節、

両側の耳下腺、狸瘡部分に異常集積を認めた。CTでは関節軟骨の腫大を示唆す

る仙腸骨関節間隙の拡大を認めたが、異常化骨、骨折、骨融解像は認めなかっ

た。入院後、経静脈的に抗生剤の投与を行ったが臨床症状に改善は認められな

かった。悪性リンパ腫との鑑別のため、痙瘡部分の皮層生検を施行した所、異

所性のリンパ球浸潤を伴う膿皮症の所見を得、悪性所見を認めなかった。以上

よりSAPHO症候群を強く疑い、イブプロフェンの内服を開始した。臨床所見、

検査所見は速やかに回復し､現在3年を経過するが再発の兆候は認められない。

浸潤リンパ球を免疫組織染色法により検討した所､CD3+;50-76%, CD4+;30-57%,

CD8+;15-27%,CD20+;23-50%であったが、CD56、 CD68は染色されなかった。

考案：今回われわれの検討では浸潤リンパ球はCD8陽性T細胞が主であり、通

常の尋常性痙瘡におけるCD4陽性細胞が主である所見とは異なるものであった。

CD8陽性T細胞は関節リウマチのリンパ節、滑膜によく認められる。近年, CD8

陽性T細胞はリウマチ性疾患のリンパ組織の濾胞中心を維持するのに必要であ

るという報告がなされている｡CD8陽性T細胞はSAPHO症候群における挫瘡部分

の発症に深くかかわっていることが示唆された。
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5.Choreaで発症し抗リン脂質抗体症候群が疑われる一例

塩田睦記、林北見、平野幸子、小峯真紀、佐々木香織、野田尚子、松崎美保子、

中野和俊、大澤真木子

東京女子医科大学小児科

[目的]リウマチ熱様疾患としてchoreaを発症し、抗リン脂質抗体症候群(AP

S)が疑われる症例を提示し、文献的検討と併せて小児例の特徴を検討する。

[症例]B歳女児

[家族歴]母方祖母：慢性関節リウマチ、多発筋炎、Sjogren症候群、母方従兄：

若年性特発性関節炎、母：流産1回、兄：抗リン脂質抗体陽性、姉：低補体血

症

[既往歴]なし

[経過]咽頭痛を伴う発熱から数ヶ月後に、急激にchoreaを発症し、静座困難、

書字拙劣、構音障害を認めた。chorea以外には軽度の筋緊張低下を認めるのみ

で、心炎、関節炎、皮疹、光線過敏症、口腔内潰瘍、けいれん、レイノー現象

はなかった。ASO183倍、ASK320倍。CH50は常に正常下限。抗核抗体320倍、

CLB2GPI抗体>125U/| と高値。頭部MRI、MRAは正常であったが、脳血流

SPECTで、基底核、視床の血流低下を認めた。バルプロ酸内服で症状軽減

したが完全には抑制できず、プレドニゾロン(PSL)内服にて症状は消失した。

バルプロ酸を漸減後、 PSLで症状の再燃を認めていないが、症状消失後も抗

核抗体、 CLB2GPI抗体陽性は持続している。

[考察］本症例では画像もしくは病理所見での血栓症を証明する所見は得られ

ておらず、札幌Criteria(1998年)のAPSの診断基準を満たしていない。

Choreaのみを症状とするリウマチ熱の可能性があるが、抗核抗体、CLB2GPI抗

体陽性が持続しており、また自己免疫疾患の家族歴から、 SLEの初期症状、

または家族性のAPSの可能性も考えられる。小児の抗リン脂質抗体陽性例で

は、血栓症主体でAPSの診断基準を満たす症例に加えて、 chorea主体の症例

があり、小児例での集積とその特徴を明らかにすることが望まれる。
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6． インフリキシマブの投与中に抗核抗体の上昇、発疹の出現を見た全身型若
年性特発性関節炎の1女児例

玉城裕史1)、岡本奈美1） 2)、村田卓士1)、玉井浩1）

1）大阪医科大学小児科2）市立枚方市民病院小児科

【症例】 15才、女児【臨床経過】平成9年（8才時）発症のSo-JIA女児。近医

にてNSAID、 PSLなどで加療していたが発熱、肝障害などを繰り返したためMTX

を併用。同薬剤を暫時増量し（最大14mg/週)全身症状は改善するも多関節痛、

拘縮が進行するため平成16年9月当科紹介。家族の希望もあり同年10月より

インフリキシマブ(IFX)の投与を開始（開始時データ;WBC:4000/mcl、 RBC:

408×106/mCl、Hb:9.4g/dl、PIt:23.3×104/mCl、CRP:1.2mg/dl、赤沈:69mm/hr、

一般生化学:異常なし、TotaIANA:20倍>､MMP-3:68.4ng/ml、U-RBC:10-19/HF、

U-Ptot (-))。間もなく関節症状、倦怠感が改善、 CRPも陰性化を維持し「有効

例」と判断された。しかし、投与後約70日目（投与5回目）から徐々にANAが

急増、 170日目から顔面、両上肢に膿痂疹様の紅斑が散発と消腿を繰り返すよう

になり、いずれも薬剤関連と考え平成17年7月 IFXの投与を中止（中止時デー

タ;WBC:4710/mcl、 RBC:389×106/mCl、 Hb: 10. 1g/dl， PIt:25.6×104/mCl，

CRP:0.53mg/dl、赤沈:59m/hr，一般生化学：異常なし、Ferritin:7.2ng/ml、

RF: (-)、TotalANA:5120倍(diffuse)、抗ds-DNA抗体:2.9IU/ml、抗Sm(-)、

CH50:42.7U/ml、 IgG:1520mg/dl､MMP-3:30ng/ml､血清アミロイドA:47.7mcg/ml、

U-RBC:100</HF、 U-Ptot (±)、皮層生検（提出中)。 【考察】皮層症状、検査値

などの改善を待って、他の抗TNF一α療法への変更等を含めた治療を再考中であ

る。
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7．生物学的製剤不応JIAをどう治療するか一他の生物学的製剤への変更例の
検討

根路銘安仁、前野伸昭、今中啓之、野中由希子、嶽崎智子、有村温恵、
重森雅彦、森浩純、鉾之原昌、武井修治

鹿児島大学医学部小児科、同保健学科

＜背景＞

生物学的製剤はMTX不応の難治例に高い有効性を示すが、一部の不応例をど

う治療するかが、新たな検討課題となってきた。そこで生物学的製剤不応JIA

で、種類を変えた生物学的製剤が有効であるかを検証した。

＜対象及び方法＞

生物学的製剤で治療したJIAで、経過中に効果減弱のために投与を中止した
症例のうち、他の生物学的製剤へ変更した例を対象とした。

変更した生物学的製剤の有効性は、腫脹関節数、瘻痛関節数、ESR値、患者自

身の総合評価(VAS)を用いたDAS28で評価した。

＜結果＞

対象となった6例(F:M=5:1)は、A薬→Infl iximab2例(いずれもSystemic)、

B薬→Infl iximabl例(RF+Poly)、 B薬→A薬1例(RF-Poly)、 Infl iximab-

Etanercept2例(RF+PolyとextendedOligo)であった。平均発症年齢は4.8歳
(0.6-13.3歳)、平均罹病期間は、最初の生物学的製剤開始時で6.7年、次の製

剤で7．5年であった(A,Bは治験薬)。

変更した生物学的製剤の開始時→最終観察時の平均検査値は、CRPで3.33-

0.78mg/dl、ESRで41→25m/hで、DAS28は5.49→3.87へ改善していた。DAS28

の改善評価基準では、著明改善が2例(4.54→1.96,4.78→2. 17)、中等度改善

が3例(5.03→3.59, 5.72→4.22, 7.05→4.95)、改善なしが1例(5.83→6.31)

であった。Systemicの2例では、中等度改善と改善なしがそれぞれ1例であっ

たが、Poly(Ol igo)関節型では著明改善2例、中等度改善2例であった。二種の

抗TNF製剤間ではいずれの方向への変更でも有効･著効例がみられた。

＜結論＞

生物学的製剤が無効であっても、他の生物学的製剤へ変更することで効果が

期待される。
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8． インフリキシマブ治療を行っているRF陽性多関節型若年性特発性関節炎の

経過について

村田卓士1)、玉城裕史1)、岡本奈美1） 2)、玉井浩1）

1）大阪医科大学小児科2）市立枚方市民病院小児科

【緒言】 infl iximab(IFX)の投与開始後､1年以上観察しているRF陽性Poly-JIA

の経過について報告する。 【当科のIFXの投与開始基準】発症後1年以上を経過、

MTX(10mg/週以上)、 DMARD、経口・静注ス薬に抵抗性、関節症状や炎症反応が

強度で著しいQOL低下例、急速な関節症状の悪化例など。 【症例背景】男：女＝

1 ：3例（投与0日目平均値；年齢： 15．6才、罹病期間：2．9年、瘻痛関節数：6、

腫脹関節数：7，Steinblocker/Stage-1: 1例、Stage-2:2例、Stage-3: 1例、

ESR:23/mm、 CRP:3.1mg/dl、 RF:201.2IU/ml， MMP3:437ng/ml 【結果（投与

後470､"､512日目、以下投与0日目との比較)】瘻痛関節:3(-45%)、腫脹関節：

1 （-85％)、瘻痛VASscale:2.6 (-51%)、全体VASscale:2.5 (-58%)、医師

評価VASscale:2.5(-58%)、mHAQ:0.031 (-96%)CRP:0.55(-82%)、赤沈値：

13.3 （-43%％)、 RF:83 (-59%)、 MMP3:117.4ng/ml(-73%)、経口ステロイド

量:2mg(-60%)、 MTX: 11.8mg/m2/w(-2%) IFX投与量:3.32mg/kg (+40%)、

IFX投与間隔:51.3日 (-8.4%) 【有害事象】頻回の上気道炎: 1例、ヘルペス

感染症： 1例、消化性潰瘍： 1例、アナフィラキシ一様症状：2例で前処置によ

り回避（抗ヒスタミン薬1例、静注ステロイド： 1例） 【考察】 IFXを投与開始

後1年以上経過したRF陽性Poly-JIAでは有効性、ステロイド薬の減量効果と

も優れていたが、臨床症状の悪化により投与間隔、投与量を変更しなければな

らない症例も見られ､またMTXの減量時期についても検討が必要と考えられた。
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9.JIAにおける感染症

升永憲治・日高秀信・大津寧・長井健祐・津村直幹・松石豊次郎

久留米大学医学部小児科学講座

【目的】感染症を契機にJIAが発症することは良く知られているが、実際に頻

度を調査した報告は少なく、また感染症における迅速診断検査・抗体検査の種

類も近年著しく増加したこともあり、本邦におけるJIAと感染症の関係を調査

した。

【対象・方法】福岡県南部十佐賀県東部＋大分県西部で2000年7月1日から2005

年6月30日までに発症したJIA23名の患児(全身型12名， 多関節型2名，少関

節型8名)を対象｡溶連菌やパルボウイルス感染に伴う関節炎例は症状が6か月

以上経過する症例をJIAとした。当科初診時に全例ASO,EBVVCAIgM,EBVVCA

IgG,Mycoplasma抗体価， ヒトパルボウイルスIgM,VZVIgG,ムンプスウイル

スIgG(下線の検査項目は2ホ°ｲﾝﾄ検査）を行った。また流行株が判別した後に

Flu抗体価，エンテロウイルス抗体価も測定した｡経過中の増悪時には随時抗体

価および迅速診断キットによる測定を行った｡XLA等の免疫不全例やCAEBV症例

は除外した。

【結果】全身型EBV4名， エンテロウイルス3名, Mycoplasma l名（不明4

名）。多関節型不明2名。少関節型エンテロウイルス4名, EBV2名，溶

連菌1名(不明1名)。

【考察】今回多関節型の症例が一般的頻度に比し著しく少なく、整形外科医に

よるフオローが伺われた。想像以上にエンテロウイルスの関与が示唆されたが、

今回PCRは施行しておらず直接の誘因を証明できなかった。より広範な調査の

必要性があるものと考えた。
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10．ループス腹膜炎･腸炎を契機に診断したSLEの1女児例

鈴木修一3） 有馬孝恭'）

河野陽一'）

井上祐三朗'）

冨板美奈子'）

ｊ
ｊ
２
１
紀
樹
慶
直

森田

下条

')千葉大学大学院医学研究院小児病態学2)千葉市立海浜病院

3)千葉県立こども病院

ループス腹膜炎はSLEの消化器病変のひとつであるが、小児における報告例は

少ない。今回我々はループス腹膜炎・腸炎を契機に診断されたSLEの初発例を

経験したので報告する。

症例

14才女児。7/25より腹痛・下痢が出現し3日間持続した。8/9より再び腹痛・

下痢が出現したため、前医に入院し輸液と抗生物質の投与を受けた。8/12に随

時尿蛋白 100mg/dlを認めたが､8/13に尿蛋白は陰性化し症状も軽快した｡8/31

再び腹痛・下痢が出現。尿蛋白 446mg/dlと蛋白尿を認めたため、精査加療の

ため当科紹介入院となった。

入院時の身体所見では、腹部全体の圧痛とグル音の低下を認めたが、腹膜刺激

症状はなかった。頬部にごく軽度の紅斑を認めた。血液検査ではリンパ球数は

低下しておりCRPは陰性であった。腹部単純レントゲンでは小腸に二ボーを認

め、腹部エコーでは腹水と腸管壁全体の浮腫を認めた。反復性の腹部症状・蛋

白尿と検査所見より、SLEを鑑別に考え免疫学的検査をおこなったところ、抗核

抗体陽性、補体低下・抗DNA抗体陽性・免疫複合体上昇などを認めたため、小

児SLE診断の手引きの5項目を満たしSLEと診断した。メチルプレドニゾロン

パルス2クールにより症状は軽快し、以後腹膜炎・腸炎は再発していない。腎

病変はWHOV型であった。

考察

一般に腹部症状で初発するSLEは特徴的な所見に乏しく診断に苦慮する事が多

い。本症例においては蛋白尿を繰り返し指摘されていた事が診断の手がかりに

なった。

経過と所見より、本症例は腹水を主症状とする慢性ループス腹膜炎を基礎とし、

ループス腸炎あるいは腹膜炎の急性増悪による急性腹症を発症したと考えられ

た。

I

ノ

〆

ノ

ノ

ノ
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n．腎障害が軽度にもかかわらず著明な低補体血症のみが持続しているSLE

症例について

多賀崇、野田恭代、岸本卓磨、宮本彩子、太田茂、竹内義博、野村康之

滋賀医科大学小児科

症例は初診時12才の女児。平成15年7月、発熱、顔面蝶形紅斑、全身円板

状紅斑､光線過敏症のために入院、白血球減少(2800/ul)、低補体血症(CH509.6

U/ml ,-C331 mg/dl , C43mg/dl ,抗核抗体陽性(dsDNA24.4IU/ml)、皮層生

検の結果などから、SLEと診断した。検尿所見に異常はなく、 1日尿蛋白も57mg

と正常であった。ステロイドパルス療法後、PSL内服を行い、臨床症状及び補体

値の改善がみられた。徐々にPSL減量したところ、臨床症状、尿所見の悪化は
見られなかったが、補体値が低下するため、平成16年3月と5月に再びステ

ロイドパルスならびにMZBの内服を追加した。その後もステロイド減量に伴い

低補体血症をきたすため、同年7月に腎生検を施行したところ、WHO分類Class

l lbであった｡以後､低補体血症は考慮せず､ステロイドの減量を進めたところ、

1 1月初旬から手先端から前腕にかけて掻痒をともなう発疹が出現し徐々に悪

化、皮層生検にてSLEによる
ー

の際CH504.6U/ml , C332mの際CH504.6U/ml,C332m

診断された。そ

g/dl,C42mg/dlまで低下していたが、その他の

臨床所見、尿所見に異常はみられなかった。ステロイドパルス療法後、PSL増量

し、皮疹の改善と補体値の上昇がみられた。以後、PSLの減量に伴い低補体血症

を反復するため、家人と相談の上、現在CyAの内服を追加している。

SLE治療の基本は臓器障害、特に腎障害の予防である。しかしながら、本症例

のように腎障害が軽度で臨床症状がなく低補体血症のみが高度な場合に、どの

ような介入を行えばよいのかについて明確な基準がないように思われる。

経験豊富な諸先生方のご意見を伺いたい。

一
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蚕一

12.凍瘡様皮疹で発症したSLEの1女児例

小山隆之､奥山伸彦

青梅市立総合病院小児科

【症例】 10才女児【主訴】顔の赤み、手足の腫れと痛み【既往歴】特記事項なし【家族歴】母方祖母が

RA【現病歴】平成16年12月24日頃より顔面の紅潮を認めていた。近医受診し外用処方受けるも改善せ

ず、平成17年1月31日全身倦怠感もあり当院受診となった。 【現症】体温38度、眼瞼結膜に貧血なし。

頚部リンパ節触知。 口腔内の異常なし。肝脾腫なし。両足部に浮腫あり。頬部の紅斑、鼻尖部・両耳介・

四肢末端に壊疽を伴う紅斑､網様皮斑あり。【臨床検査所見】WBC4700/"I(lyml6.7%),RBC289X104/〃l,Hb

7.89/dl,Ht24.3%,PItl1.3X104/仏I,Ret.2.8%o,AST117IU/1,AL丁48IU/1,LDH579IUﾊ,TP57g/dl,Alb3.09/dl,

BUN26.2mg/di,Cr.0｡95mg/di,CRP0.07mg/dl ,ESR127mm/h,IgG2352mg/dl,CH50<30mg/dl,C332mg/dl,

C42.0mg/d1,抗核抗体1280倍,抗ds-DNA抗体<0.11U/ml,抗ｶﾙｼﾞｵﾘﾋﾟﾝ抗体(+),LAC/DRV(+),LE細胞

(-),PRP(+),TPHA(-),尿所見：潜血(+)蛋白1.79/day,Ccf46ml/min,円柱(-), 【経過】身体所見・臨床検査所見よ

りSLEと診断。PSL40nlg/day内服開始とした。また身体所見で認められた皮疹は、凍瘡様皮疹と診断し、

血管炎・血栓症を強く疑い抗凝固・抗血小板療法を開始し次第に消退した｡第26病日に急激な血圧上昇と

ともに頭痛を訴え、その後強直発作(対称性)発症。抗痙鍾薬投与及び降圧療法を行い改善した。頭部CTで

は明らかな異常認めなかったが、第28病日のMRIではT2highT11owintensityの陰影をびまん性（白質・

灰白質、左側橋）に認めCNSIupusを疑い、ステロイドを60mg/kg/dayへ増量し意識状態は次第に改善し

た。第37病日にMRIの再検を行い陰影はほぼ消退。意識障害・痙肇の原因はMRIの所見から高血圧に伴

5ieucoencephalopathyであると考えたが、CNSIupusを完全には否定できなかった。そのためCY450Ing

(514mg/m2/day)投与かつAZP(50)1/2T1X内服開始としPSLを減量とした。第74病日抗

ds-DNA抗体16.81U/ml,IgG767mg/dl,CH5029mg/dl,C398mg/dl,C42.0mg/dICcrl63ml/min

と改善傾向となった。PSLは、 10mg/dayと20mg/dayの交互投与まで減量とし第89病日、全身状態良好

にて退院となった。 【考案】MRIの所見について本症例の痙箪が高血圧によるものか或いはCNSIupusの

合併によるものかの判断に苦慮した。結果としてPSL増量にて症状改善したが、CNSlupusについての文

献的考察を加えたい。
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13． SLEに合併した抗リン脂質抗体症候群により下肢深部静脈血栓症を発症

した1男児例

小澤礼美、木下順平、中岸保夫、黒澤るみ子、今川智之、森雅亮、

満田宏、相原雄幸、横田俊平

横浜市立大学小児科

【症例】 16歳男性 【現病歴】平成12年5月に顔面紅斑、関節痛、微熱で発

症したSLE・無症候性シエーグレン症候群の合併とともに、ループルアンチコア

グラント陽性、抗力ルジオリピン抗体陽性であった。プレドニゾロン、アザチ

オプリン投与を続けていたが、平成17年5月に右下腿浮腫と自発痛、圧痛が出

現した。下肢超音波検査を施行したところ、大腿・下腿全長にわたり下肢深部

静脈の圧迫変形性が消失しており、右下肢深部静脈血栓症と診断された。 【入院

時検査所見】WBC3100/"|、 Hbl4.4mg/dl、 PItl5.0万/〃 l 、CRP1.5mg/dl、

ESR38mm/hr、 C357mg/dl、 C47mg/dl、 CH50<15mg/dl、抗核抗体640倍（均

質型／斑紋型)､抗ds-DNA抗体70IU/ml､抗力ルジオリピンIgG抗体11U/ml、

抗力ルジオリピンβ2GPI抗体<1.2U/ml、 PT･APTT正常、 FDP-E298ng/ml、

FDP-Dダイマー5.22"g/ml、 PAIgG162.4ng/107cel ls【入院後経過】抗凝固

療法を開始後、下肢の症状は速やかに改善したが、その後、発熱、血小板減少、

低補体血症が出現し、原病に対しステロイドパルス療法を施行した。シクロホ

スファミフオドパルス療法も導入して、その後は順調に経過している。 【結語】

抗体は軽度陽性でAPTTの延長もない時期に血栓症を発症した抗リン脂質抗体症

候群合併のSLEを経験した。今回APSに伴う血栓症の発症時にPAIgGが上昇し

ており、回復期に低下傾向を示していた。PAIgGの値がAPSの病勢と連動してい

る可能性が考えられた。
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14.血球貧食症候群を合併した全身性工リテマトーデスの一例

横浜市立大学附属病院小児科

黒澤るみ子梅林宏明今川智之片倉茂樹森雅亮満田年宏

相原雄幸横田俊平

【症例】 16歳女性【主訴】発熱、皮疹、全身倦怠感。 【現病歴】 13歳時、発熱、

顔面皮疹が出現。白血球減少、 トランスアミナーゼの上昇、抗核抗体・抗dsDNA

抗体の上昇を認め、全身性工リテマトーデス(SLE)と診断された。腎組織所見

はWHO分類l l型で､また骨髄穿刺で血球貧食像を認めた。プレドニゾロン(PSL)

2mg/kgで治療を開始し、症状・検査値とも改善したが、 14歳時に再燃した。PSL

を増量し、シクロホスフアミド(CY)パルス療法、メトトレキサー卜 (MTX)内

服が開始されたが、呼吸障害が出現したため、当科紹介受診。SLEの疾患活動性

は低く、呼吸障害はMTXによる薬剤性肺障害と考え、MTXを中止したところ改善

がみられた。PSL10mg/日にミゾリビンの内服を併用し以後外来フオローされて

いた。16歳時､発熱､皮疹､全身倦怠感が出現し、PSLを20mg/日に増量したが、

発熱が持続したため当科入院となった。【入院後経過】入院時、39度の発熱と円

板状皮疹が多発していた。血液検査所見では汎血球減少、赤沈値の冗進、AST、

LDH、フェリチン、尿中β2MGの上昇をみとめ、骨髄検査で血球貢食像をみとめ

た。細菌・ウイルス学的検索では感染は否定的であり、SLEによる血球貧食症候

群(HPS)が考えられた。 リポ化ステロイド、シクロスポリンの投与により解熱

はしたが、血球減少、尿中β2MGの増加は持続した。自己抗体が関与した病態

であると判断しCYパルス療法を開始したところ、血液検査値の異常は徐々に改

善がみられ、皮疹の改善もえられた。 【考察】HPSを合併したSLEの症例を経験

した。この症例ではAST、ALT、フェリチンの上昇は軽度であったが、尿中β2

MGの上昇は持続していた｡サイトカインの検討でもIFN-γが特に上昇しており、

本例は全身型若年性特発性関節炎でみられるマクロファージ活性化症候群と異

なる病態を呈している可能性が示唆された。
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15．川崎病における血清マンノース結合レクチンの検討

佐藤智、河島尚志、武隈孝治、星加明徳

東京医科大学小児科

血清マンノース結合たんぱく質(MBL)はヒトをはじめとする哺乳動物に広く

分布し、補体活性化作用を持ち、免疫機構に重要な役割を果たしている。MBL欠

損が小児期における再発性の易感染症を起こす免疫オプソニン不全症の原因と

して同定されている。さらにヒト10番染色体上にあるMBL遺伝子のexonlには

3カ所の遺伝子変異が知られており、その多型により血清MBL濃度の低下を伴う

と同時に、易感染性のみならず動脈硬化症の進展、SLE患者では動脈血栓の発症

のリスクとして報告されている。また、近年MBLの一塩基変異が1歳未満の川

崎病患者において、冠動脈瘤を発症しやすいという報告がされてきている。今

回、我々は当院小児科に入院した川崎病患者において血清MBL濃度を急性期に

測定しその臨床的意義を検討した。対象患者は46例で男29例、女17例、平均

2歳10ケ月である｡これらのうち8mm以上の巨大冠動脈瘤を残したものは3例、

4mm以上の冠動脈瘤を認めたものは3例だった｡血清MBLの平均値と標準偏差は

2256.7±1786.3だった。冠動脈瘤形成群に血清MBLの欠損は認めなかった。一

方､対照として検索した潰瘍性大腸炎･SLE患者の一部に著明な低値例を認めた。

今後γ一グロブリンの反応、再発の有無等詳細に検討し報告する。
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16.高血圧性脳症を伴ったHenoch-SchOnlein紫斑病の一例

田原悌、似鳥嘉一、金丸浩、橋本光司、 渕上達夫、

稲毛康司、高橋滋、原田研介

日本大学医学部付属練馬光が丘病院小児総合診療科

【症例】7才女児。入院5日前から両上下肢中心に紫斑を認め、入院3日前から

腹痛を認め、近医を受診し血管性紫斑病と診断された。腹痛、足関節痛が続き、

紫斑増強したため、第6病日に当科を紹介され入院となった。

【入院時現症および入院後経過】両上下肢、体幹に紫斑を認めた。足関節痛、

腹痛を認めた。入院後、腹痛持続するため、Prednisolone、NaDalteparinを投

与すると同時に抗炎症作用を考えUrinastatinを開始した。又、溶連菌感染症

を考慮し、ABPCを併用した。血圧はコントロールされていたが、病日13に視覚

障害を認めると同時に左右対称性の強直間代性痙筆が出現し、血圧が190/100

と上昇したため、高血圧性脳症と考えた。発症直後の頭部CTでは特に異常所見

は認めなかったが、痙掌が長時間持続していたことからマンニトールの使用を

開始した｡頭部MRIでは後頭部領域にT2強調画像で高信号の所見を軽度認めた。

痙掌2日後の脳血流シンチグラムでは血流低下は認めなかったが、その後、後

頭部左側に血流低下を認めた。痙掌翌日には視力検査、眼底所見に異常はなか

ったが、Goldmann視野で右中心下方の暗失が見られ、高血圧性脳症による皮質

盲の回復過程と考えた。腹痛は持続し、経口摂取困難のため、中心静脈カテー

テルを挿入し、高カロリー輸液管理とした。高血圧に対してはACE阻害薬、Ca

拮抗薬を使用し、徐々に改善した。

【まとめ】本症例のように突然高血圧を認める症例もあり、特に夜間に悪化す

る事もあるために夜間も含めた定期的な血圧測定が必要であると考える。高血

圧性脳症を伴ったHenoch-SchOnlein紫斑病の報告は稀であるため文献的な考察

を含めて報告する。
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17. Henoch-SchOnleinpurpuraの症状出現頻度と重症例の治療法について

一過去10年間の当科入院症例のまとめ－

蓮井正史、磯崎夕佳、森喜造、木全貴久、荒木敦、金子一成

関西医科大学小児科

【はじめに】 Henoch-SchOnleinpurpuraは一般に生命予後は良好であるが、と

きに致死的合併症を来たすこともある。そのような重症例に対する治療法は確

立していない。今回、私どもは当科自験例におけるHSP合併症出現頻度を報告す

るとともに、重症例2例（腸管大量出血と脳症）の治療経験を紹介する。 【対象

と方法】対象は1994年から2004年までに当科に入院したHSP患者68名（男児31名、

女児37名、平均年齢6.2歳)。入院カルテから経過中に認めた症状の種類、頻度

を検討した。 【結果】 (1)症状出現頻度①紫斑:全例(100%)，②局所性浮腫： 19

名(28%)，③消化器症状(腹痛･嘔吐･下血） ：31名(46%)，④関節症状:46名(68%)，

⑤腎症（蛋白尿/血尿が3回以上陽性） ：19名（28%） ，⑥その他陰襄腫脹： 4名

(6%)，頭痛： 8名(12%)，痙掌： 2名(3%） （2）重症例の経過： ［症例1］9歳女児。

プレドニゾロンや第13因子製剤投与にも関わらず腹痛が軽減せずに紹介入院。

蛋白尿や血尿は認めなかった。ステロイドパルス療法を3日間施行後、腹痛は

徐々に改善していたが入院2週目に突然、下血と腹痛をきたした以後、シクロス

ポリン内服を併用したところ下血、腹痛は消失。 ［症例2］ 7歳女児。入院1か月

前から下肢の紫斑、肘・膝関節痛および腹痛が出現し前医に入院。ステロイド

の連日投与(40mg/日）と13因子製剤投与にも関わらず腹痛が改善せず当科紹介

入院。ステロイドパルス療法を施行したが、痙筆（可逆性白質脳症)、意識障害

（除波の出現)、腹痛、腎不全をきたしため持続的血液濾過透析(CHDF)、ウロキ

ナーゼ・ステロイドパルス療法、シクロスポリン、抗凝固療法を併用し、軽快

した。 【まとめ】一般にHSPの重症合併症にはステロイドが投与されることが多

い。しかしステロイドパルス療法にても改善しない場合があり、ステロイド抵

抗性の場合には免疫抑制剤や血液浄化療法などを考慮すべきであると思われた。
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18.HenochSchonlein紫斑病の入院例についての臨床的検討

石川央朗、田原悌、吉野弥生、似鳥嘉一、金丸浩、

橋本光司、渕上達夫、稲毛康司、高橋滋、原田研介

日本大学医学部付属練馬光が丘病院小児総合診療科

HenochSchonlein紫斑病は小児に好発する全身性の血管炎で3主徴である皮層

症状、関節症状、消化器症状に腎合併症、中枢神経症状など多彩な臨床症状が

加わる疾患である。今回われわれは平成8年1月から17年5月の9年間に当院

で入院加療を必要としたHenochSchonlein紫斑病について、臨床的に検討した

ので報告する。65人中､2歳10か月から14歳Oか月で平均年齢は7歳3か月、

男女比では差はなく、 10月から12月の冬季に多く認められた。先行感染が確認

された症例は32例で、溶連菌は22例に検出された。紫斑が初発症状であった

例は36例であった。経過中に血尿、蛋白尿が見られた例は4例であった。治療

では止血剤、ビタミンCを投与している症例が多く、腹痛等症状出現症例に対

しステロイドを使用している。また、治療に難渋しXⅢ因子製剤を使用した例

を2例認めた。
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19.小児シェーグレン症候群における抗a-fodrin抗体のエピトープ解析
一一

小林一郎', 2) , RezaShiari2),戸板成昭2),波多野典--2),川村信明2),

岡野素彦2)，林良夫3)，小林邦彦2)，有賀正2）

北見赤十字病院小児科')，北海道大学大学院医学研究科小児科学分野2)，

徳島大学歯学部病理学3）

[緒言]抗α一フオドリン抗体はシェーグレン症候群(SS)に特異性が高<,早期

診断マーカーとして有用である可能性を報告してきた．一方，成人例において

ELISAを用いると特異性・感度共に低いことから, SSにおいては立体構造によ

って隠されている部位を認識している可能性がある．今回は小児SSにおける抗

α一フォドリン抗体の認識するエピトープの解析をおこなった．

[方法］患者血清は1999年の日本シエーグレン症候群研究会診断基準を満たす

20例（1次性10例, 2次性10例）から得た． α一フオドリンのN末端5947

ミノ酸のコード領域cDNA(pGEX-JS-1)を鋳型とし, PCR法と融合蛋白発現ベクタ

-pGEXを用いて約100アミノ酸からなるoverlappingfragmentを作製した． こ

れを抗原としてdotblot法により患者血清との反応性を検討した．

[結果]GST-JS-1と反応が認められた1次性10例と2次性9例の血清をエピトー

プ解析に用いた． 1次性10例全てでアミノ酸残基1-98と36-150に反応したが

91-199や334-432とは反応しなかった.吸収実験や約50アミノ酸からなるサブ

フラグメントを用いた実験から， この領域には少なくとも2つのエピトープが

含まれることが示唆された． また神経学的合併症をもつ症例においてはさらに

広範な残基との反応が見られた．一方2次性10例ではより広範なフラグメント

と反応が見られ，特に1－98と334-432と強く反応したが36－150との反応はほ

とんど無かった．

[結論]1次性SSにおけるα一フオド'ﾉンの主要工ピト弓プはN末端150アミノ
〆

酸にある． また1次性と2次性では主要エビ.トープに違いが認められた． この

主要工ピトープ36-150を用いることで， 1次性_SS｣三対してより感良二特異性
の高いア
ーー

た．
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20.MRIが診断に有用であった亜急性壊死性リンパ節炎合併の抗SS-A抗体

陽性例

寺尾陽子1)，南波広行2)，和田靖之2)，久保政勝2)，衛藤義勝1）

1)東京慈恵会医科大学小児科

2)東京慈恵会医科大学附属柏病院小児科

亜急性壊死性リンパ節炎(SNL)は、発熱、有痛性リンパ節腫脹、白血球減少を

特徴とし、 リンパ節腫脹を鑑別する上で重要な疾患である。今回我々は自己抗

体陽性を呈する女児が発熱、発疹、頚部腫瘤を認め、MRIにてSNLと早期に診断

しえた一例を経験した。 （症例)13歳女児。入院18日前より顔面紅斑、 16日前

より発熱が出現、一時解熱するも5日前より再度発熱したため当科入院。顔面

には皮疹がみられ、右頚部に最大2.5cm大の圧痛を伴う腫瘤を触知した。検査

所見では､Hbll.7g/dl､PIt20.5×104/川､WBC2400/"I(Ly37%)､CRPO.2mg/dl、

ESR75m/hr. 、 IgG1947mg/dl、 IgA192mg/dl、 |gM79mg/dl､C369mg/dl､C432mg/dl、

CH5044U/ml、抗核抗体139. 1 IU/ml、ds-DNA5.4IU/ml、抗RNP抗体24.3U/ml、

抗Sm抗体74.8U/ml、抗SS-A抗体500U/ml<、抗SS-B抗体32.8U/mlo頚部MRI

では内部に壊死を示す高信号を伴うリンパ節腫大を認め圧痛の所見と併せて自

己抗体を有する免疫異常に合併したSNLと診断した。prednisolone45mg/dayを

開始したところ速やかに解熱し投与開始31日目で漸減中止しえた｡その後抗RNP

抗体、抗Sm抗体は陰性化したが､抗核抗体、抗SS-A抗体は陽性が続いている。

(結語) SLEでは12-78%にリンパ節腫脹が見られる。本症例はSLEに近い臨床

像を呈し経過中リンパ節腫脹をきたした。 リンパ節腫脹がSLEに近似した免疫

異常の活動性冗進によるものかの鑑別には苦慮したが、MRIによりSNLと診断、

短期間のPrednisolone治療で治癒できた。多臓器にわたり障害をきたす疾患で

は、一つの臓器病変の、より的確な診断が重要であると考えられた｡
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21．多発性硬化症(MS)類似病変を示したシェグレン症候群(SS)女児のMRI所

見

小川倫史!、佐伯敏亮1、川野豊2、鶯内隆雄3、緒方昌平!、越野浩江1、

中村信也'、野間岡ﾘ1

1北里大学小児科、 2横浜市立みなと赤十字病院小児科、 3北里大学放射線科

シェーグレン症候群(SS)はしばしば中枢神経症を合併する。多発性硬化症(MS)

との異同は不明な点が多い。自己免疫性肝炎(AIH)､SSを順次発症後､歩行障害の

精査からMS類似疾患を併発したと考えられた10歳女児のMRI所見を報告する。

症例は6歳時肝機能障害(GOT/GPT:2733/1686)と肝生検所見よりAIHと診断

されPSL加療された｡9歳時､抗SS-A/B抗体陽性､唾液腺生検所見よりSSと診断

された。 10歳時､視力低下を示し､MRIにて両側視神経炎と診断された。パルス

療法にて症状改善6ケ月後､左上下肢の脱力感、歩行困難が出現した。左上下肢

の片麻偉、左顔面神経麻癖、左下肢の腱反射の軽度冗進を認めた。髄液検査に

て有核細胞数の増加とミエリン塩基性蛋白(MBP)、オリゴクローナルIgGバンド

を認めた｡MRI検査で右内包後脚から右放線冠にかけて右大脳脚にまでおよぶ高

信号域を認め同部は側脳室に接した｡左脳梁付近の2ヶ所に高信号域を認めた。

パルス療法施行後1ヶ月の経過で、 MRI拡散強調画像(DWI)所見は変化を認めな

かった。 2ヶ月の経過で高信号域は軽度縮小した。病変は梗塞よりMS(類似）

疾患による脱髄が示唆された。パルス療法約2ケ月後､麻癖の改善と自立歩行が

可能となった｡髄液所見は陰性化し､脳血流SPECTにて血流低下の改善傾向を認

めた｡9ケ月後病変は軽度退色したが、3年4ケ月後残存した。本症例は齊田の

分類(2000年)ではMSのClassical MS,ChildhoodMSとも考えられたが、3年4

ヶ月の経過はMSの脱随所見としては否定的であった。 （結語) MS類似疾患を併

発したSS女児のMRI所見は9ヶ月の経過で病変は縮小し脱随が示唆されたが病

変は3年4ヶ月後にも大きく残存した。SSにおけるシェグレン症候群の中枢神

経症の一所見であると考えられた。
一
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22．シェーグレン症侯群を合併した全身性工リテマトーデスで低リン血症を

呈した1女児例

琉球大学医学部小児科 譜久山滋， 金城紀子， 太田孝男

（はじめに）今回我々は、全身性工リテマトーデス(SLE)とシエーグレン症侯群

を合併した女児で経過中に低リン血症を呈した症例を経験したので報告する。

（症例）患児は13歳女児で、平成17年5月頃に蝶形紅斑を認め、徐々に発熱、

四肢関節痛を認めたため近医を受診。抗核抗体、抗ds-DNA抗体などの上昇を認

めたためSLEと診断され当院紹介入院となった。

（家族歴）父親:MCTDとシェーグレン症侯群（平成17年2月に診断）

（検査結果）免疫学的検査では、 IgG4180mg/dl、C333mg/dl、C46mg/dl、

抗核抗体640倍､抗ds-DNA抗体94倍､抗ss-DNA抗体511倍､抗RNP抗体陰性、

抗SS-A抗体10000U/ml以上､抗SS-B抗体2268U/mlであった｡また､Hgb9.8g/dl

で溶血性貧血を認めた｡乾燥症状は認めなかったもののガムテストで唾液分泌

量の低下を認め、MRシアログラフィーで唾液腺の炎症所見と口唇生検からシェ

ーグレン症侯群と診断した。

（経過)m-PSLパルス療法を1クール施行後に血清CaとPが8.4と0.9mg/dl

まで低下。しかし、施行前でも血清Pは2.6mg/dlと低下傾向を示していたた

めSLEの病態との関連が疑われた。%TRP87.5で尿細管での吸収率は正常であ

ったがTMP/GFR1.4(2.3-4.3)と低下しており再吸収の閾値が低下していた。一

方PTH"1,25-(OH)2VitDは正常域であった。低リン血症はPを含む輸液で前

値まで改善し、VitD剤の内服を開始してからm-PSLパルス2クールを施行した

ところ血清P値は低下しなかった。SLEの症状は改善している。

（考察)SLEの病態と低リン血症との関連が報告されており、本症例もSLEの症

状としての低リン血症がm-PSL療法で増悪した可能性があると思われた。
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23．小児期発症Sj6gren症候群患者の乾燥症状出現についての検討

冨板美奈子1、斎藤公幸2、下条直樹1、井上祐三朗1、鈴木修-3、

有馬孝恭1、河野陽一1

1 ．千葉大学大学院医学研究院小児病態学、2サンライズこどもクリニック、

3．千葉県こども病院

背景・目的

小児期発症のSj6gren症候群（以下SS)患者は、乾燥症状を訴えることが稀で

あり、そのために診断が困難となっていることが多い。一方、乾燥症状を認め

ない時期に診断された患者のその後の乾燥症状の出現に関する詳細な情報はな

い。そこで、今回は小児期発症SS患者の経過中の乾燥症状の出現について検討

した。

対象・方法

1989以降当科を受診した15歳未満発症の1999年厚生省基準を満たすSS患者の

うち、本年度の受診歴のある患者22例を対象に、本人の自覚症状、および他覚

所見をまとめた。

結果

22例中11例に経過中に眼あるいは口腔の乾燥自覚症状を認めた｡初診時に乾燥

自覚症状のあった例は1例もなかった。うち2例は一時期乾燥感を訴えていた

が、その後自覚症状は消失した。口腔乾燥の自覚症状があるものの、サクソン

テストが2.09/2分以上の例が4例あった。本人に自覚症状は無いが、齪歯の増

加を指摘されていた例が2例、口臭を指摘されていた例が1例、サクソンテス

ト低下が4例、シルマーテスト陽性が2例に認められた。推測される発症時期

から乾燥自覚症状の出現までは、最短では1年9ヶ月であったが、 10年以上

経過しても乾燥自覚症状、分泌量低下とも認めない例もあった。

考察

小児期発症SS患者は、初期乾燥症状を認めなくとも徐々に自覚症状、分泌低下

を認めてくる例が半数近くに存在することが明らかとなった。一方、 10年以

上経過しても明らかな自覚・他覚所見を認めない例もあり、外分泌腺機能低下

の進行は極めて個人差が強いと考えられた。これらのことから、小児期発症SS

患者は成人発症SS患者と同一の疾患であり､外分泌腺の機能低下の緩徐な例は、

従来中高年で乾燥症状で発見されていた典型例が最近の診断の進歩により小児

期に診断された可能性が考えられた。
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24．若年性特発性関節炎(JIA)における抗CCP抗体

前野伸昭*，有村温恵，野中由希子，根路銘安仁，森浩純，重森雅彦，嶽崎智子，

今中啓之，武井修治，鉾之原昌**，河野嘉文

鹿児島大学大学院医歯学総合研究科感染防御学*，同小児発達機能病態学，鹿児

島大学理事室*＊

近年,成人RAで早期診断,関節予後予測の面で有用性が注目されている抗CCP

抗体(anti-cycliccitrullinatedpeptideantibody)ついてJIAにおける有

用性を検討した。 【対象・方法】対象は当科を受診したJIA患児127例， うちリ

ウマチ因子(RF)陽性多関節型(RF(+)poly)30例,RF陰性多関節型(RF(-)poly)

23例，少関節型(ol igo) 18例，全身型(systemic)56例，およびSLE, Sjogren

症候群(SS)など他の膠原病関連疾患110例である。抗CCP抗体はAxis-Shield

社のELISAkitを用いて測定した。 【結果】抗CCP抗体は, RF(+)polyの26/30

(87%), RF(-)polyの6/23 (26%)で陽性であったが01 igo"Systemicでは

全例陰性，他の膠原病関連疾患でも陽性は2/110(1.8%)のみであった。JIAに

対するSpecificityは98%と極めて高かった。RF陽性例で有意に抗CCP抗体の

陽性率が高かったが，両者の抗体価の間に相関はなかった。また, SSでは17/21

（81％）と高率にRFが陽性であったにもかかわらず，抗CCP抗体が陽性であっ

たのはRF陰性の1例のみ(4.8%)であった。Systemicを除<JIA全体で検討し

た場合,抗CCP抗体はCRP,赤沈,IgM-RF,抗ガラクトース欠損IgG抗体(CARF),

MMP-3, ヒアルロン酸, Cartilageoligomericmatrixprotein (COMP)のいずれ

とも相関が認められなかった。carpallength"Steinbrocker分類による関節

評価において抗CCP抗体陽性例では陰性例と比較し有意に高度の骨破壊が認め

られ,本抗体はJIAの関節予後予測因子としても優れていると思われた。【考案】

抗CCP抗体は，ヘテロな集団であるJIAの中から成人RAと同様な病態の一群を

抽出するために有用であり，優れた関節予後予測因子と考えられる。本抗体陽

性例では，関節予後不良と認識しMTXや生物学的製剤を含めた強力な治療を早

期より考慮すべきと思われた。

’
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25.小児リウマチ性疾患における抗CCP抗体の検出率およびその意義

中島章子、高橋亨岳、中岸保夫、木下順平、小澤礼美、黒澤るみ子、今川智之、

森雅亮、相原雄幸、横田俊平

横浜市立大学小児科

抗CCP抗体は、フイラグリンのシトルリン化部位を含むペプチドを環状構造

とした抗原(CCP)を用いて検出されるRA特異的自己抗体で、RAにおいては、高

い特異性と感度を有することが報告されている。小児リウマチ性疾患における

抗CCP抗体の検出率およびその意義について検討した。

【対象および方法】対象はJIA患児109名、うちリウマチ因子陽性多関節型

(RF(+)poly)26例, RF陰性多関節型(RF(-)poly)25例，少関節型(ol igo)7

例，全身型(systemic)51例，およびSLE, Sjogren症候群(SS)などの他のリ

ウマチ性疾患21例と健常小児56例の計186例であった。抗CCP抗体は

Axis-Shield社製ELISAキット (cut-off値5.0U/ml)を用いて測定した。

【結果】抗CCP抗体は、RF(+)polyの69.2%, RF(-)polyの12%で陽性であっ

た。7例のol igoのうちRF(+)例の1名のみで抗CCP抗体は陽性であった。

systemicでは全例で陰性であった。他のリウマチ性疾患，健常小児においても

全例陰性であった。活動期、非活動期の両者を検討できたpolyJIA14例では、

活動期,非活動期で抗CCP抗体値に優位差を認めず､また抗CCP抗体値とRF値，

MMP3値との間に相関を認めなかった｡抗CCP抗体陽性22例中3例が1年後に関

節炎を認めない予後良好群であったが、 7例で関節炎や拘縮が残り12例が生物

製剤導入もしくは検討中の症例で従来の治療での予後不良群が多かった｡抗CCP

抗体陰性37例中20例は1年後に関節炎を認めない予後良好群であった｡抗CCP

抗体陽性22例中HLAを調べ得た18例において､10例がHLADR4(+),2例がDR9(+),

3例がDR4(+)/DR9(+)と、DR4陽性例が多かった(13/18例)。

【考察】抗CCP抗体はJIAに対する感受性は低いものの、特異性は100%と高

く、また予後不良因子として治療の選択を決定していく上で有用と思われた。
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26．若年性特発性関節炎(JIA)患児の母親の精神的健康度が患児自身のHLC

と自己効力感に与える影響

-JRA患児の母親へのソーシャルサポートの視点から－

戸畑祐子1）、松山毅2）

1）社会福祉法人日本心身障害児協会島田療育センターリハビリテーシ

ョン部臨床心理科2）東京女子医科大学膠原病リウマチ痛風センター

【緒言】JIAは16歳未満に発症する原因不明の慢性の関節炎である。慢性疾患

と関わり続けていくことは、患児だけでなくそれを支える家族へも影響を及ぼ

す。そのためJIA患児を治療、管理する上で、家族を含めた様々な面からのア

プローチ、サポートが必要とされている。しかしこれまで、JIA患児の親へのサ

ポートについての充分な検討はなされてこなかった。そこで我々は､家族支援、

援助を構築する上で役立つ知見を得るため､JIA患児の親の精神的健康状態とサ

ポートや患児の病気への適応感の関係について研究を行った。 【方法】JIA患児

とその母親への面接にて、JIA患児の母親へのソーシャルサポート尺度および、

母親の自己充実感尺度を作成した後､アンケート調査によって､それらとVisual

AnalogueScale (VAS)や小児HealthLocusofControl(HLC)尺度等、既存

の尺度で示された母親自身の精神的健康状態、患児の疾患への向き合い方との

関係を統計的に解析した。 【対象】JIA患児の親の会“あすなる会，’に所属する

母親60名とその患児。 【結論】 1）種々のサポートから高いサポートを得てい

る母親は、精神的に安定していて、その様な母親は、友人。近隣者からのサポ

ートを必要としている。一方、精神的に不安定な母親はその他のサポートを必

要としている。 2）精神的に安定している母親ほど患児のHLCや自己効力感は

高まり、的確なVAS評価が行われることが示された。母親の精神状態により患

児の病気との向き合い方には違いが見られ、精神状態の安定している母親の患

児は高い自己管理能力を認めた。 【考案】今回の結果をもとに、さらに、JRA患

児とその家族へのソーシャルサポートの意義を探索し続けることにより、個々

の母親に対して、より具体的なサポート、援助の実践が可能になると考えられ

る。
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27.小児リウマチ性疾患がもたらす患児同胞siblingsへの影響

古川仁美、土屋秋海、武井修治1)、川野範子2)、五味由美子2)、橋口由美2)、

橋口佳代2)、徳留智子2)、東雅子2)、岳下和子2)、今中啓之3)、根路銘安仁3)、

野中由希子3)、前野伸昭3)、森浩純3)、鉾之原昌4）

鹿児島大学医学部保健学科看護学専攻4年、母性小児科学'）

鹿児島大学病院看護部2)、鹿児島大学医学部小児科3)、理事室4）

＜背景＞小児リウマチ性疾患では、病態が小児期に発症し慢性に経過するため、

患児と同様な発達段階にある同胞sibl ingsも多大な影響を受けているものと思

われる。そこで、SiblingProblemsQuestionnaire (SPQ)調査票を用いて、同

胞が受けた影響を分析し、 negativeな影響を与えやすい因子について客観的に

評価した。

＜方法>SPQはyes、 noで回答する36の質問項目からなっており、受けた影響

がpositiveであれば1点、 negativeであれば0点を加算し、集計得点(SPQs:O

～36)が低いものをnegativeな影響を受けたと評価するものである。

2005年8月に開催された、鹿児島大学小児リウマチ膠原病外来を受診する患

児家族の会（ひまわりの会）に出席した38家族に対し、 10歳以上の同胞がいる

家族へ調査を依頼した。調査票は無記名とし、両親が患児情報を記入した後、

回答を見ないことを約束したうえで同胞へ手渡し、調査票に記入した同胞が封

をして郵送するよう依頼した。

＜結果＞回答を得た同胞は14名（男3女11)で、平均17．5歳（11-25歳)であ

った｡患児はJRA8例､SLE4例､JDM1例､無回答1例で､平均年齢16.4歳(3-23

歳)、平均罹病期間6．7年（1-23年)であった。

同胞14名のSPQsは21～33点に分布した。低いSPQsと相関したものは、患児

の出生順位がより上位な場合、患児がより年長な場合、罹病期間が長い場合で

あった。一方、同胞の数、回答した同胞の年齢、患児の日常生活での支障度、

通院頻度、入院回数、入院時の母親の付き添い頻度とは、関連を認めなかった。

＜結論＞同胞は、患児より年下(妹/弟)であるほどnegativeな影響を受けてい

る。診療の場で出会う機会の少ないこれらの同胞に配慮した家族支援が必要で

ある。
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28.石灰沈着部の脂肪織炎にMTXが有効であった皮層筋炎の1男児例

須賀健一')、漆原真樹2)、浦野芳夫3)、香美祥二2）

1）徳島県立海部病院、 2）徳島大学大学院発生発達講座小児医学分野バイオ

サイエンス研究部、 3）徳島赤十字病院皮層科

症例： 13歳、男児

主訴：発熱

病歴：平成9年(6歳)頃より、左膝関節の屈曲に違和感を覚え、平成11年(10

才)頃より両肘頭に石灰化を認めるようになった。他院皮層科にてへリオトロー

プ疹、ゴットロン徴候を認め、筋生検、皮層生検の結果、小児皮虐筋炎と診断

された。筋力低下等の症状はなく、少量のステロイド内服で経過をみていたが、

次第に38度台の発熱が持続するようになったため当科を受診した。

現症：体温38℃・両眼瞼にへりオトロープ疹が見られる。両肘、膝関節にカ

ルシウム沈着が見られ、周囲の皮層に発赤を伴っている。Gowers徴候なし、四

肢の筋肉の把握痛は認めない。

血液検査:WBC10580/"1,CRP6. 1mg/dll,CK505U/11,アルドラーゼ9.6U/l↑、

下肢MRI (T1脂肪抑制)において左大腿～下腿筋肉内及び皮下の石灰沈着部周

囲に高信号を認めた。同部は造影効果があり、左鼠径部リンパ節腫張も認めた。

経過：筋原性酵素の上昇と画像所見から原疾患の活動性による石灰沈着部周

囲の脂肪織炎と考え、平成16年2月からメソトレキセート （以下MTX)内服を

開始し、5月よりステロイドを中止した｡MTX開始後へリオトロープ疹は消失し、

石灰沈着部周囲の発赤も消退し、発熱の回数・程度とも軽快した。CRP、CK、ア

ルドラーゼ値も低下し、下肢MRIの炎症像も軽快した。

考察：近年、小児皮層筋炎で石灰沈着に伴う脂肪織炎が問題になっている。

本症例においてMTXが有効であったため若干の文献的考察えを加えて報告す

る。

／

qイ
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29． 42日間のECMO管理によって救命し得た若年性皮層筋炎に合併した間質

性肺炎の1例

西山敦史1)、石橋和人1)、竹島泰弘1)、高野智子3)、前田貢作2)、松尾雅文1）

神戸大学大学院医学系研究科小児科')、小児外科2）

神戸抜済会病院小児科3）

【緒言】間質性肺炎は若年性皮層筋炎における重篤な合併症のひとつであり、

人工呼吸療法によっても酸素化が維持できない場合、救命することができなか

った。今回我々はこのような症例に対し膜型人工肺による呼吸補助療法(ECMO:

extracorporealmembraneoxygenation)を42日間施行することによって救命す

ることが可能であった。【症例】7歳の男児｡皮疹､筋力低下､高CK血症を認め、

当院へ紹介入院となった。若年性皮層筋炎と診断しプレドニゾロン内服および

メチルプレドニゾロンパルス療法を開始したが、入院第40日頃より多呼吸が出

現し、胸部CTにおいて間質性肺炎像を認めた。シクロホスフアミド、シクロス

ポリンなどの治療を追加したが呼吸不全が進行し、 100％酸素投与による人工呼

吸療法によってもPaO231mHgとなり、入院第65日にECMOを開始した。右総頚

動脈および内頚静脈より各々送脱血カニューレを挿入し(VA-ECMO)、 80ml/kg/

分の流量によって酸素化の改善を得ることが可能であった。血漿交換などによ

る治療を行い8日後にECMOから離脱することができたが、PaO2が再度低下し

ECMO再導入となった。2回目は長期管理を考え右鎖骨下静脈および右大腿静脈

より各々送脱血カニューレを挿入した(VV-ECMO)。十分な酸素化には120ml/kg/

分の流量を要した。入院第85日よりリボ化ステロイド大量療法を開始したとこ

ろ呼吸不全は徐々に改善し、 ECMOによる酸素化を中止した状態でPaO291mHg

（35%酸素下）を維持することが可能となり、計42日間のECMOより離脱した。

【考察】本症例ではECMOを導入し、その間に強力な免疫抑制療法を行うことに

より救命することが可能であった。急速に進行する問質性肺炎は予後不良であ

るが、 ECMOにより救命し得る可能性がある。
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30.神経性食思不振症(AN)として加療されていた、レイノー現象、自己免疫

性肝炎と間質性肺炎を合併した若年性皮層筋炎の一男児例

鹿間芳明、赤城邦彦

神奈川県立こども医療センター感染免疫科

症例は15歳男児。2004年9月より脱毛、倦怠感と著明な体重減少（約2ケ月

で9kg減）を認める。 10月に気胸を発症したため、その加療と併せ当院紹介受

診、入院となった。入院時白血球減少、肝機能障害、軽度の凝固異常を認めた。

入院後気胸はすぐ改善したが食思不振、体重減少は改善せず、AN疑いとして経

腸栄養、カウンセリングを行ったが、過行動ややせ願望はなく、ANとしては非

典型的であった。

白血球減少等入院時からのデータ異常に加えフェリチン、ミオグロビン、ア

ルドラーゼ、 sIL-2R等も高値であること、筋力低下、肘・膝関節の拘縮、眼底

の軟性白斑、さらにレイノー現象やへリオトロープ疹、ゴットロン徴候様の皮

疹も出現したことから皮層筋炎を疑い、MRI、筋生検を施行して診断確定に至っ

た。治療開始前のCTで間質性肺炎の存在が指摘され、血清KL-6も高値であっ

た。肝生検も施行し、自己免疫性肝炎の可能性が考えられた。 （抗核抗体40x

(specled/nucleolar)、抗平滑筋抗体40×、抗LKM1抗体陰性）

PSLによる治療開始後、食欲不振・筋力低下の改善、筋酵素・肝酵素値は改善

したものの、間質性肺炎についてはCT像・KL-6値ともに改善が認められなかっ

た。CKがほとんど上昇しないタイプの皮層筋炎(amyopathicdermatomyositis)

に合併する間質性肺炎はしばしばステロイド抵抗性で、予後不良であるという

報告があるため、4月よりシクロスポリン内服を開始、経過観察中である。

皮層筋炎に合併する自己免疫性肝炎の報告はほとんどないが、 amyopathic

dermatomyositisに合併する問質性肺炎と併せ、文献的考察を加えて報告する。
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別.ステロイド抵抗性の筋炎症状にシクロホスフアミド大量静注療法が奏功

した混合性結合組織病(MCTD)の－女児例

伊藤秀一1)、今川智之2)、森雅亮2)、相原雄幸1)、横田俊平2）

1） 横浜市立大学付属市民総合医療センター、小児総合医療センター

2） 横浜市立大学医学部、小児科

【はじめに】 MCTDの初期治療にはパルス療法を含むステロイド薬が有効であ

ることが多い。しかし、ステロイド抵抗性を示し、治療に難渋する症例も少な

くない。今回、われわれは、ステロイドパルス療法(MPT)、ミゾリビン(MZB)、

メトトレキサー卜(MTX)等の治療にも拘わらず､筋炎症状が改善しなかったMCTD

の一症例を経験した。これまで、当施設では、難治性皮層筋炎に対するシクロ

ホスフアミド大量静注療法(IVCY)の有効性を報告してきた。その経験に基づ

いて、 IVCYを試みたところ、筋炎症状の著明な改善を認めた。

【症例】 14歳女児。2004年秋よりレイノー現象、胸痛が出現。同年12月には

右手、左足の関節痛が出現。2005年1月下旬より発熱、関節痛の増悪のため入

院となる。入院時、ソーセージ様の手足指の腫脹・冷感、肘・膝までのチアノ

ーゼ、頬部紅斑、右手関節の関節痛、両側腓腹筋の把握痛を認めた。血液検査、

の異常は、 TP7.9g/dl、Alb4.0g/dl、AST90IU/|、ALT80IU/|、 LDH488IU/|、

CK2511 IU/1、Ald39IU/l、 ミオグロビン49ng/dl， IgG2412mg/dl、抗核抗体

2560倍(Speckled)、抗RNP抗体500U/l以上、抗DNA抗体33IU/mlo補体の低

下はなし。尿所見正常。家族歴は父が慢性関節リウマチ。

【経過】入院後MCTDと診断し、臓器合併症の検索を行った。軽度のメサンギウ

ム増殖性腎炎と拘束性肺障害を認めた。初期治療はMPT2クールを含むプレドニ

ゾロン(PSL)とMZBを行った｡しかし､MPTの効果は不完全であり､CKは1000IU/ml

程度までしか低下しなかった。そのため、さらにMTX、MPT2クールを追加する

も筋原性酵素の低下は一時的であった。そのため、5月下旬より IVCYを開始し

た。 IVCY2クール目終了後より筋原性酵素は正常化し、両側腓腹筋の把握痛や筋

肉の易疲労観も消失した｡またIVCY実施前は6200U/mlあった抗RNP抗体もⅣCY2

クール実施後には3100U/mlまで低下した。今後IVCYを継続する方針である。

【まとめ】 難治性筋炎症状を伴うMCTDに対するⅣCYは試みる価値のある治

療法と考えられる。
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32． 間質性肺炎および血小板減少に血漿交換が奏功した混合性結合組織病の

1女性例

山崎崇志'、上松一永2、小川美奈'、三木純'、松崎聡'、松浦宏樹'、

関口幸男3、小池健一↑

1．信州大学医学部小児医学講座

2.信州大学医学研究科移植免疫感染症学講座

3．信州大学医学部救急部

＜緒言＞膠原病における間質性肺炎の合併は予後を大きく左右する。 12年間に

わたり徐々に進行した混合性結合組織病(MCTD)の間質性肺炎が急性増悪し、肺

胞出血をきたした症例に対し、一時的ではあるが血漿交換が奏功したので報告

する。＜症例＞42歳、女性。3歳時から若年性関節リウマチとして治療。平成

元年にMCTDと診断。平成5年から間質性肺炎の合併を認めた。プレドニゾロン

とサイクロスポリンAの内服に加え、平成14年からはエンドキサン(CY)パルス

を定期的に施行し、間質性肺炎の進行を一時抑えていた。本年4月の咳漱発作

後に吐血し、当院に入院。呼吸困難および発熱に加え、血小板減少、強い炎症

反応、低アルブミン血症を認め、胸部X－pおよびCTでは間質性肺炎の急性増悪

から肺胞出血をきたしたと考えられた。メチルプレドニゾロン(mPSL)パルスを3

日間施行したが、血小板輸血は連日続いた。mPLSパルスをもう1クール行うも

呼吸状態はさらに悪化し、入院7日目から人工呼吸器管理とした。入院10日目

から血漿交換を3日間施行し、血小板数の上昇、CRP値の低下、呼吸状態の改善

を認め、さらにCYパルスを追加し入院20日目に呼吸器から離脱できた。しか

し、翌日から血小板数が減少し、さらに血清フェリチン値が著明に増加し、呼

吸障害とショック状態に陥った。再度人工呼吸管理を行い、mPSLパルスを1ク

ール施行し呼吸循環状態は回復したが、低酸素性虚血性脳症による脳浮腫から

痙筆をおこし抗痙掌剤を併用した。入院32日目には再度抜管でき、2日後にCY

パルスを追加したが、再び呼吸状態は悪化し、入院39日目に死亡した。＜考案

＞今回の病態は、間質性肺炎を合併したMCTDの増悪によりdiffusealveolar

damageから肺胞出血をきたし呼吸困難が悪化したと考えられた。血漿交換はこ

の状態からの離脱に有効であった。しかし重症間質性肺炎の進行を最後は抑え

ることができず、ステロイドや従来の免疫抑制剤以上の効果が期待できる治療

薬が望まれる。
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33.膜性腎症が先行したと思われるMCTDの1例

松本亜沙子')、柴田敬')、桑門克治')、武田修明2）

倉敷中央病院小児科'） たけだ小児科2）

MCTDの腎病変として膜性腎症が比較的多いとされている。今回、膜性腎症が先

行し、4年後にMCTDと診断できた症例を経験したので報告する。

【症例】 11歳女児

【主訴】発熱、頚部痛

【経過】7歳時に発熱時の検尿で微小血尿がみられた。その後、蛋白尿を伴うよ

うになったため、腎生検を行った。上皮下、基底膜内にdepositがみられ、膜

性腎症stagel～Ⅱと診断した。抗核抗体が320倍、dsDNA抗体、ssDNA抗体

は共に陰性であった。時に蛋白尿、血尿の消長があったが、ネフローゼ状態に

はならず、抗血小板薬の内服で経過をみた。抗核抗体は上昇傾向であり、8歳時

に2560倍であった。低補体血症はなかった。

11歳時、発熱、頚部痛が出現した。紅斑が右前腕、続いて下顎部に出現した。

尿蛋白（2+)、尿潜血（2+）であった。 1週間後も発熱と頚部痛が持続し、経口

摂取困難となったため、入院とした。CRP3.9mg/dl、WBC6,000/"I、赤沈1時

間値45.9m、抗核抗体10,240倍であった。感染症を否定できず、抗生剤治療を

行ったが反応に乏しく、 リウマチ性疾患が考えられた。抗RNP抗体陽性、 リウ

マトイド因子陽性、レイノー現象、これまでに時折手指の関節痛がみられてい

たことと合わせて、MCTDと診断した。紅斑の皮層生検では、表皮細胞核にIgG

の沈着がみられた。

解熱傾向ではあったが、心嚢水、胸水がみられたため、Predonisolone(PSL)

1mg/kg/日内服治療を開始した。2週間後には心襄水、胸水共に消失した。現在

PSLを減量中である。現在のところ、肺高血圧や筋炎症状はみられていない。
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34.成人になってから若年発症サルコイドーシスと診断された症例を通して

岡藤郁夫(1)、西小森隆太(1)、金澤伸雄(2)、神戸直智(2)、長井苑子(3)、

齋藤潤(1)、吉岡孝和(1)、平家俊男(1)、中畑龍俊(1)

1 ：京都大学医学部小児科、2：同皮層科、3:同呼吸器内科

若年発症サルコイドーシス(earlyonsetsarcoidosis,EOS)は4歳以下で発症

するブドウ膜炎、発疹、関節炎を三主徴とする全身性肉芽腫性疾患である。こ

れまでわが国においては約20例の報告があるのみで稀な疾患であることもあり、

アトピー性皮層炎や若年性関節リウマチとしてフオローされていたケースもあ

る。この度、この中の一例である当院皮層科と呼吸器内科にてフォローされて

いる成人EOS症例について報告する。

30歳男性。小児期はアトピー性皮層炎と若年性関節リウマチとしてフオロー

されていた。26歳の当院皮層科受診時は、皮層症状は全身に鱗屑性紅斑性局面

を伴う多発性苔癬様丘疹を呈していた。関節症状と眼症状は進行性に悪化し、

この時点で関節拘縮し、車椅子生活であり、ほぼ失明している状態であった。

微熱とともに血液検査所見ではCRP,UA,ACE,sIL-2Rが異常値を示していた。

皮虐生検の結果、非乾酪性上皮細胞性肉芽腫を認めた。胸部エックス線上は肺

門リンパ節腫脹を認めなかったが、経気管支肺生検の結果、皮層と同様の所見

を得た。以上よりサルコイドーシスを念頭に考えたが、眼症状と関節症状が顕

著であったため、ブラウ症候群(EOSと同様な症状を示すが、EOSと異なり家族

集積性がある）あるいはEOSの可能性が高いと考え、家族歴がないことよりEOS

と診断した。近年、ブラウ症候群においてNOD2点突然変異が報告されているこ

とを受け、本症例でもNOD2遣伝子について検索したところ、ブラウ症候群で報

告されているものと同一の変異を認めた。本症例はEOSでのNOD2点突然変異を

報告した初めてのケースである(Kanazawaetal.,JInvestDermatol2004;122:

851-2） 。現在はPSL10mgとMTX内服で皮層所見、血液検査所見ともに良好な

経過をとっている。
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35.若年性特発性関節炎として治療されていた小児Castleman病の1例

戸板成昭、波多野典一、川村信明、有賀正

北海道大学大学院医学研究科小児科学分野

Castleman病は限局性あるいは多発性にリンパ節過形成をきたす疾患であり、

小児の報告例は極めて稀である。

症例は7才男児。5才時に発熱のため近医を受診し、CRP高値等の検査値異常

を指摘され入院となった｡全身CT,Gaシンチなどの画像検査にて異常を認めず、

全身型若年性特発性関節炎としてPSL、 In-PSL、CsA、MTXなどの免疫抑制療法が

施行された。治療開始後早期に解熱し、他に症状を認めなかった。しかし、CRP

は1-15 mg/dl を推移し、一度も正常化することなく、 7才時に当科へ転院

した。入院時検査所見では、WBC、CRP、 ESRなどの炎症反応が冗進し、炎症性

ステロイド剤減量後に行った

ため、Castleman病疑いにて外

サイトカ

FDG-PETI 鰯攪詮澤舗亮鰯
科的に腫瘤を摘出した｡空腸腸間膜に直径約2cmの表面平滑球状の腫瘤を認め、

病理組織学的にCastleman病(plasmacelltype)と確定診断された。術後は

速やかにCRPが陰性化し、免疫抑制療法中止後も再燃を認めていない。

本疾患における小児の報告例は少なく、その多くが胸腔内や頚部などの腫瘤

として発見されている。本症例では特異的症状に乏しく、腸間膜内の小さな腫

瘤のため画像上も同定困難であり、長期間発見することができなかった。この

ため､病変部位を唯一とらえることのできたFDG-PETの有用性を深く認識した。

また、本疾患のplasmacelltypeにおいてはIL-6産生が病態形成に大きな役
割を担っていると考えられており、これらの検査結果もあわせて報告する。
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36.経過中に抗a-fodrin抗体が陽性化した小児多発性硬化症(MS)の1例

ｊ
ｊ
ｌ
ｌ
加
太
有
優
倉
瀬
大
古

古山香里1） レザシアリ2） 宮崎雄生3） 服部芳伸4）

古山秀人1） 石川信義1） 小林一郎1）

北見赤十字病院小児科1） 眼科4）

北海道大学大学院医学研究科医学部小児科2） 同。神経内科3）

（緒言)SjOgren症候群特異的マーカーとされている抗a-fodrin抗体は，成人

MSの約10～20%にも認められると報告されている。我々は再発寛解型MSと考え

られた症例で経時的に本抗体を測定したので報告する。

（症例）9歳女児。平成16年2月に両側視神経炎を発症した。5月に右上肢巧

綴運動障害を認めたが、 1ケ月で改善した。7月に無症候性の頭蓋内病変をMRI

上認め、9月に両側視神経炎が再発したが、いずれも無治療で回復し現在まで再

発を認めていない。空間的、時間的多発性を認めたことよりMSと診断し、病型

は再発寛解型と考えられた。

（方法）a-fodrinのN末端側594アミノ酸を含む融合蛋白GST-JS-1を抗原と

してウェスタンプロット法で検出した。また，オーバーラップする融合蛋白を

抗原としてエピトープ解析をdotblot法で行った。

（結果）抗a-fodrin抗体は初発時陰性であったが、寛解時には陽性となった。

この抗体は1次性SjOgren症候群では反応の見られないアミノ酸残基99-199,

334-432と強く反応したが， 1次性SjOgren症候群の主要工ピトープ1-98,
36-150とは反応しなかった。

（考案）多くの自己免疫疾患において自己抗体は発症時すでに陽性となってい

ることが多い。本症例では経過中に抗a-fodrin抗体が陽転したことより、抗a

-fodrin抗体はMSの発症に関与していると考えるよりは、脱髄による副次的な

産物であることが推測された。更に1次性SjOgren症候群とは異なるエピトー
プを認識していることから，両疾患において本抗原に対する認識メカニズムが

異なることが示唆された。
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37.免疫不全症の経過中に関節周囲の炎症を繰り返した一女児例

岩田直美、北島直子、安藤嘉浩

あいち小児保健医療総合センター感染免疫科

【はじめに】 IgA欠損症にIgG2欠乏症を伴い、若年性特発性関節炎(JIA)と異な

る関節周囲の炎症を繰り返した症例を経験したので報告する。

【症例】6歳女児。精神運動発達遅滞を認め、Rubinstein-Taybi症候群として

フオローされている。乳児期から肺炎、気管支炎を繰り返していた。

4歳すぎから歩行練習を嫌がるようになり、その後左足関節腫脹が出現した。

左手関節周囲の炎症も出現したためJIAが疑われ5歳時当科受診した。38℃台

の発熱と、左足関節炎および左手関節周囲に炎症がみられ、左膝関節も腫脹し

ていた。WBC8500(stab30%,seg48.5%,lympl6.5%),CRP5.3,ESR75m/1h,

IgG2110, IgA1, IgM187, ANA陰性, RF2, MMP-347.8,その後施行したIgG

サブクラスはIgG1 1490, IgG239.3, IgG3155, IgG46.0であった。左足関節

MRIでは左足関節周囲炎が考えられ、炎症は一部皮下組織へ及んでいた。数日後

解熱し左手関節周囲の炎症は改善したが、左足関節炎は持続した。フルルビプ

ロフェンを開始後左足関節炎は改善し、 1ヶ月程で内服薬は中止できた。

2ヶ月後急性肺炎をきたし抗菌薬投与で軽快したが、その後手関節炎および

手指MP/PIP関節炎が出現した。フルルビプロフェン再開後も左手関節周囲の炎

症が持続したため、プレドニゾロンの内服を開始したところ炎症は速やかに消

失した．その後プレドニゾロンの減量を試みたが、気管支炎・肺炎罹患後に関

節周囲の炎症は悪化を繰り返した。

繰り返す上気道感染症の予防としてST合剤の服用を開始したところ、気管支

炎・肺炎の頻度は減少し、関節周囲の炎症も増悪なく内服薬の減量が可能とな

っている。

【考察】本児の関節周囲の炎症には先行する感染症が何らかの影響を及ぼして

いると考えられた。
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38.家族性地中海熱の一例

佐野史絵

静岡県立こども病院感染免疫アレルギー科

家族性地中海熱(FMF)は反復する発熱、漿膜炎、滑膜炎を来たす常染色体劣性

遺伝の疾患であり地中海周囲の人種に認められる｡2次性にｱﾐﾛｲﾄﾞｰｼｽを合併し、

腎不全を合併することが知られている。

本症例は1997年(7歳)から間歌的発熱、反復性胆襄炎を来たしていた。胆襄摘

出術施行されたが改善なく、種々の検査で異常は認めなかった。2001年(13歳）

遺伝子解析でE148Q変異を指摘され臨床症状がFMFに合致したためFMFと診断

された。ｺﾙﾋﾁﾝ内服後、熱発作は軽快し経過良好である。
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39．父親から同種骨髄移植を施行したAutoinflammatorydiseaseの1男児例

井上雅美、岡村隆行、安井昌博、澤田明久、坂田顕文、竹下泰史、興梠雅彦、

河敬世

大阪府立母子保健総合医療センター小児内科

乳児期に発症し、発熱､皮疹など様々な炎症反応が遷延するAutoinflamnatory

diseaseは、自己免疫疾患との鑑別が重要であり、最近注目されている疾患群で

ある。原因遺伝子や病態が解明されつつある一方で、有効な治療法は確立され

ていない。演者らは、生後数カ月に発症し年余にわたり症状が持続した男児例

にたいして同種造血幹細胞移植を施行したので報告する。

【症例】

生後数カ月のとき発熱、発疹を主症状として発症した男児で、 Juvenile

idiopathicarthritisとしてステロイドなど免疫抑制剤による治療を開始した

が、治療効果は部分的で症状は再燃を繰り返し、著しい成長障害を認めた。臨

床経過やサイトカイン高値であることからAutoinflanmatorydiseaseの一疾患

であるCINCA症候群を疑ったが、CIAS1遺伝子異常を認めなかった。

持続する炎症症状や成長障害から本例のQOLは著しく損なわれており、家族の

希望に添って、 7歳のとき骨髄非破壊的前処置による造血幹細胞移植を行った。

非血縁者間晴帯血移植は拒絶されたが、2回目移植として行った父親からの骨髄

移植は生着し症状が消失した。移植後6カ月が経過し、全身状態良好である。

【考察】

難治性自己免疫疾患に対する自家造血幹細胞移植は欧米を中心に多数例施行

され、その成績が明らかにされつつあるが、同種移植の報告は少ない。

Autoinflanmatorydiseaseは確立された治療法がなく、重症例は炎症症状が遷

延し長期予後は不良である。遺伝子異常が報告されていることから、造血幹細

胞移植による根治を目指す場合、自家移植よりも同種移植の適応を考慮すべき

であろう。本例は移植後経過観察期間が短く、その有効性の判断は今後の長期

経過観察を待たねばならないが、同種造血幹細胞移植は試みるべき治療法のひ

とつと考えられる。
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40.小児重症筋無力症に対するステロイド・パルス療法の検討

今中啓之，武井修治*，前野伸昭稗，野中由希子，有村温恵，根路銘安仁，

赤池治美，森浩純，重森雅彦，嶽崎智子，鉾之原昌***，河野嘉文

鹿児島大学大学院医歯学総合研究科小児発達機能病態学、

鹿児島大学医学部保健学科*、鹿児島大学大学院医歯学総合研究科感染防御学斡、

国立大学法人鹿児島大学理事室**＊

【背景】

重症筋無力症(MG)は神経筋接合部においてアセチルコリンレセプター抗体(AchR

抗体）が神経伝達を障害する疾患であり、神経・筋疾患に分類されている． このため小

児科では神経専門医が治療を担当する施設が多いと思われる．しかし病態が自己免疫疾

患であるため鹿児島大学では膠原病グループが本疾患を担当しており、免疫学的機序の

抑制を目的として積極的にステロイドで治療し、特に初発時、再燃時にステロイド・パ

ルス療法を行い良好な結果を得ている． しかし小児MG眼筋型へのステロイド使用は十

分検討されているとはいえず、教科書でも第一選択とはされていない．

【目的】

当グループでの治療経験からMGの治療法としてステロイド療法とくにパルス療法の有

効性を検討する．

【対象と方法】1985年1月から2005年7月まで当科膠原病グループで経過を診ている

MG患者について検討した．

【結果】

患者数は18名（男子6，女子12）であり、発症時平均年齢4.8歳（1.1歳～13.3歳)、

初診時年齢5.9歳であった．病型は眼筋型13例、全身型5例(うち発症時眼筋型2例）

であった．胸腺腫は3例、AchR抗体は12例(67%)で陽性であった．甲状腺機能冗進

症の合併が1例であった．全例にステロイド経口投与しており、 14例でパルス療法を

実施していた．初発時、再発時にパルス療法を施行し、早期に症状の消失、軽快がみら

れていた. Thymectomyは全身型4例に施行していた. 11例が寛解状態となっていた．

ステロイド副作用として白内障、骨粗霧症、緑内障がみられた．

【考案】

MGにステロイドで加療することは、病態に沿った治療として合理的であり、特に初発

時、再燃時にパルス療法は有効と思われる． しかし頻回再燃例ではステロイド長期大量

使用による重篤な副作用がみられるため、他の治療法、特に胸腺摘出の適応を検討する

必要がある．
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41．周期性発熱患者の遺伝子解析

川口鎮司'、杉浦智子'、高木香恵'、原まさ子'、鎌谷直之'、大谷智子

藤川敏’

1東京女子医科大学附属膠原病リウマチ痛風センター、

2東京女子医科大学第二病院小児科

（背景）小児期に発症する原因不明の慢性炎症性疾患において、遺伝子異常に

ともなうサイトカインの制御の破綻が病因形成に重要であることが報告されて

いる。特に、 pyrintbTNF受容体(TNFRSF1A)の遺伝子変異に伴い周期的発熱が

生じ、慢性炎症性疾患を形成することが、欧州から多数報告されてきた。今回、

不明熱の原因に遺伝子異常が関与していることが示唆された2家系4症例を経

験したので報告する。

禦菫I蠕昊壗三讓驫蕊冥苧霧鬘冒壽駕彗鰯艘
いた。出産後に、不明熱が続き、成人発症Sti l l病と診断されステロイドでの

治療を受け、再燃と寛解を繰り返していた。長男は、 フヶ月目ごろより不明熱

と診断され、4歳時まではNSAIDにて治療され、その後、全身型JIAの診断に

てステロイド治療を受けた。次男は、 3歳時より周期的な弛張熱が発現し、発

熱時に手関節炎を併発し全身型JIAと診断され､NSAIDとステロイド治療を受け

た｡Im_xl錘ﾐ？'含歳時に不明熱壜些関節炎-胸部痛､下痢を伴わな
い腹痛が生じ、全身型JIAの診断を受けステロイド、NSAID投与を受けた。全症

例とも周期的に弛張熱を繰り返し、再燃と寛解を繰り返していた。自然経過で

CRP陰性化など炎症所見が消える時期があり周期性を特徴とすることより、遺伝

子変異に伴う周期性発熱疾患を疑い､pyrinおよびTNFRSF1A遺伝子のexonの配

列に関して網羅的にシークエンスを行った。その結果、 1家系目では、 S例と

もに､TNFRSF1A遺伝子の同部位にアミノ酸置換を伴う遺伝子変異がみつかった。

2家系目では、 pyrin遺伝子変異がみつかった。TNFRSF1A,pyrinともに既に報

告されている部位であり、 TRAPSと地中海熱と診断できると考えている。
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42． インフルエンザワクチン接種および溶連菌感染を契機にぶどう膜炎を

反復した男児

星岡明')、山出晶子')、鈴木修一')、礒辺真理子2）

1）千葉県こども病院アレルギー科、 2）千葉県こども病院眼科

インフルエンザワクチン接種を契機にぶどう膜炎を発症し、同ワクチン接種お

よび溶連菌感染を契機にぶどう膜炎の再燃を認めた症例を報告する。

【症例】現在5歳の男児

【病歴①】2003年11月下旬と12月上旬にインフルエンザワクチンを接種｡2004

年1月（4歳)、左眼の充血とかゆみ出現、両側性ぶどう膜炎と判明。発熱なし。

皮層・粘膜・関節症状なし。 【検査】WBC13000,CRP0.2,ESR10nMn/hr,ANA80

倍，抗DNA抗体陰性, RF陰性, ASO20未満, IgG1175,検尿異常なし， ツ反

陰性。 【経過】虹彩後癒着を伴う比較的強い炎症を認めステロイド点眼にて改善

せず、6週間プレドニン内服を併用した。その後ステロイド点眼でほぼコントロ

ールされた。

【病歴②】2004年11月下旬と12月中旬にインフルエンザワクチンを接種。 12

月下旬、ぶどう膜炎再燃。 【検査】WBC13200,CRP1.38,ESR18m/hr,ANA陰

性, RF陰性, TAT46.2, ACE10.2, IgG1294, C425.7,検尿異常なし。 【経

過】ステロイド点眼に加えプレドニン内服を6週間併用した。その後ステロイ

ド点眼でコントロールされた。

【病歴③】2005年6月に溶連菌感染症に罹患。7月上旬(5歳8ケ月)、両側ぶ

どう膜炎が再燃。発熱なし。皮層・粘膜・関節症状なし。 【検査】WBC10400,CRP

<0. 1, ESR6m/hr, ANA20倍, RF陰性, ASO279, ASK640倍, TAT42.3, ACE

11.9,検尿異常なし。【経過】リメタゾン1/2Aを2週間隔で2回静注し改善を

認めた。ステロイド点眼で観察している。

【まとめ】反応性ぶどう膜炎としては症状が遷延し、かつ重いので、何らかの

全身性の基礎疾患を有しているのかもしれない。ワクチン接種や溶連菌感染を

契機に明らかに病勢が悪化しており、ぶどう膜炎の発症機序を考えるうえで貴

重な症例であると考え報告した。
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43.ぶどう膜炎を伴う尿細管間質性腎炎症候群(TINU)の3症例

黒田奈緒')，安藝薫')，柳原剛')，五十嵐徹')，伊藤保彦'),福永慶隆')，

清水章2）

日本医科大学小児科')，病理学第一2）

[はじめに］ ぶどう膜炎を伴う尿細管間質性腎炎症候群(tubulointerstitial

nephritisanduveitissyndrome:TINU)は、 1975年Dobrin等により初めて報

告された疾患概念である。私たちは尿中β2ミクログロブリン値の上昇と虹彩炎

の合併から腎生検を実施しTINUと診断した3症例を経験した。いずれも経口ス

テロイド剤による治療後､2回目の腎生検を実施し治療前後で組織像を検討した。

[症例］ （症例1） 14歳女児。37℃台の発熱が10日間持続し、全身倦怠感を認め

た。尿蛋白1+,尿中β2ミクログロブリン11929"g/lと虹彩炎の合併を認めた。

初回の組織像では尿細管にtubul itisの所見があり、間質に中等度から高度の

炎症性細胞浸潤を認めた｡9ケ月後に実施した2回目の組織像では急性炎症像は

消退傾向にあるがtubul itisを伴うmi ldな慢性炎症が局所に続いていた。

（症例2） 15歳女児。学校検尿で尿蛋白（±）を指摘された。尿中β2ミクログ

ロブリン7853"g/l と虹彩炎の合併を認めた。初回の組織像では間質には1/4

程度に軽度のリンパ球主体の細胞浸潤を認め、それ以外の高度な細胞浸潤を認

める場所の付近に高度のtubul itisの像を認めた｡9ヶ月後に実施した2回目の

組織像では、軽度の間質性病変は軽減していたが炎症の残存する部位では高度

の細胞浸潤とともに尿細管間質の荒廃化はあり病勢は衰退していなかった。

（症例3） 14歳女児。顔色不良、クレアチニン1.22mg/dl、尿蛋白(1+)、尿中

β2ミクログロブリン19313"g/l と虹彩炎の合併を認めた。初回の組織像では

間質の一部は高度なリンパ球浸潤によって生じた線維化により開大している。

あきらかなtubul itisの像が高度に認められる｡2年後に実施した2回目の組織

像では間質の炎症性変化は改善している。

[まとめ]本症候群の腎機能予後は良好であると考えられているが、経口ステロ

イド剤の適応、投与期間、投与量については一定の見解はないようである。発

症後9ケ月の時点では尿中β2ミクログロブリンは低下しているが、組織像では

炎症が残存していることからステロイドの使用法については今後の検討が必要

である。
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44.ミコフェノール酸モフェチルが奏効したループス腎炎の2例

梅林宏明')、稲垣徹史')、三浦克志')、虻川大樹')、武山淳二2）

')宮城県立こども病院総合診療科2)宮城県立こども病院臨床病理科

【症例1】 13歳、女児。 10歳時に発熱、皮疹、関節痛が出現。近医にて抗核抗

体陽性、抗DNA抗体陽性、低補体血症などからSLEと診断され、ステロイド内

服治療が開始された（腎生検は未施行)。当初から尿潜血のみがみられていたが、

次第に蛋白尿が出現しミゾリビンの併用を開始したが改善せず、シクロホスフ

ァミドパルス療法(IVCY)が導入された。その後も低補体血症、尿所見などは著

変なく、4回目のⅣCYよりステロイドパルス療法を組み合わせた。しかし、 IVCY

6回目前後から蛋白尿がさらに増加しネフローゼ症候群となったため、加療目

的に当科へ入院となった。腎生検では、ループス腎炎WHOclassVであった。

ステロイドパルス療法と同時にミコフェノール酸モフェチル(MMF)を開始した

ところ、次第に蛋白尿が減少しネフローゼ症候群は改善し退院。 3ケ月経過し

た現在も落ち着いている。

【症例2】 14歳、女児。 s歳時に学校検尿で尿蛋白、尿潜血を指摘された。近

医での腎生検で特発性膜性腎症と診断されステロイド内服治療が開始された。

やがて尿所見は改善しステロイド内服も中止となった｡12歳時に抗核抗体高値、

抗DNA抗体が陽性となったが（補体価は正常)、尿所見は異常ないためにそのま

ま経過観察となった。 13歳時に尿蛋白の増加がみられたため前医に入院。腎生

検上、ループス腎炎WHOclassV+l laであった。ステロイド、ミゾリビン、

シクロスポリンなどの治療が行われたが尿所見は改善せずMMFを開始されたが、

血液学的な改善はみられたものの蛋白尿は減少しないため、当科に入院となっ

た｡入院後MMFを1g/日から1.5g/日にし､同時にステロイドパルス療法を施行。

MMF増量後1ヶ月頃より尿蛋白は次第に減少し退院となった。

【結語】難治性のループス腎炎に対してMMFは重篤な副作用も認められず、

効果的であると考えられた。

ｒ
ｌ
炉
？
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45.全身性工リテマトーデスのステロイド治療後に増悪した高脂血症の1例

琉球大学医学部小児科 金城紀子

譜久山滋

池田康行

比嘉睦

太田孝男

国立循環器病センター

（はじめに）今回我々は、全身性工リテマトーデス(SLE)発症後にプレドニン使

用後から著明なトリグリセリド(TG)の増加を認めた女児例を経験したので報告

する。

（症例）患児は12歳女児で、平成16年4月に高熱と蝶形紅斑を認めSLE疑い

で近医へ紹介入院となった。抗核抗体陽性、低補体血症および抗DNA抗体上昇

などを認めSLEと診断されPSL1mg/kg(30mg)内服を開始された。ステロイド剤開

始後の採血でTGが4268mg/dl、T-chol432mg/diと著明な高脂血症を認めたた

め当院紹介入院となった。当院入院後の免疫血清学的検査では、抗核抗体1280

倍、抗ds-DNA抗体36倍、抗ss-DNA抗体126倍、RAテスト陰性、LEテスト陰

性、抗RNP抗体2496IU/ml、抗Sm抗体70.6U/ml、抗力ルジオリピン抗体8以

下、ループスアンチコアグラント1．22であった。レイノー症状や強皮症または

皮層筋炎症状は認めず、MCTDの診断には至らなかった。高脂血症の病型は、カ

イロミクロンとVLDLの上昇を認めるV型高脂血症を呈しリポプロテインリパー

ゼ(LPL)活性の低下およびLPL蛋白の欠損が認められた。SLEでみられる抗LPL

抗体を測定したところ陽性であった。しかし、ステロイド療法によって高脂血

症は増悪する傾向にあり、自己抗体による高脂血症の発症機序とは矛盾してい

た。治療としては、SLEの治療に加えて高脂血症に対して低脂肪食（約159/B)

および抗高脂血症薬を開始した。SLEの症状は安定しPSLを漸減したが、TGは

500-2000mg/dlと依然高値である。しかし､膵炎などの合併症は認めていない。

（考察) SLEに対するステロイド治療後に増悪した高脂血症の症例を経験した。

本症例は､SLEに合併する高脂血症の機序として抗LPL抗体による機序以外の因

子を示唆する貴重な症例と思われた。
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46．小児SLE患者におけるBcel l VH IgGgeneレパートリーの解析・

cyclophosphamide (CY)パルス療法前後の変化

坂東由紀'、緒方昌平'、清水章2、石井正浩↑

'北里大・医・小児科、 2京大・医学研・付属ケノム医学センター

[目的]全身性工リテマトーデス(SLE)はautoreactiveBcellの異常活性化

によるhightiterの自己抗体(autoAb)が産生されるが、 auto-Abの生物学

的意義については不明である。これらBcel lの起源と、寛容機構の破綻、また

auto-Agとの結合に関する基礎情報は少ない｡我々は症例のPBLに発現している

IgGAbのH鎖可変部領域遺伝子(VHgene)のライブラリーを作成し、抗原認識

部位の特徴(VHmemberの種類、mutationの位置、D, Jgeneの組み合わせ）に

ついて解析した。2症例ともCYパルス療法を導入したので治療開始後の変化に

ついても比較検討した。

[方法]2症例の末梢血よりcDNAを作成し、 5' にconmonVH 、 3'にIgGFc

に対するprimerを用いて増幅した。 vectorに組み込みclOning後、 direct

sequence法で配列を決定した｡各々をVBASEのgenome配列と比較しhomology

を決定した。

[結果]SLEcasel;12個、 SLEcase2; 12個、自己免疫性肝炎(AIH) ;11個の総計

35クローンを解析。VHメンバーはCasel; 1-03,1-08,3-09,3-30,5-51,

の5種類、Case2;1-18,1-46,3-15,3-21,3-23,3-30,3-48,5-51の8種類

であった。2症例から共通の3-30, 5-51が確認され、過去の報告でのSLE患者

から樹立した自己抗原に対するmAbと同一のVHメンバーであり興味深い。AIH

患者のVHprofi leはSLE2症例とは異なっていた。2症例に対しCYパルス療法

開始6カ月後におけるVHレパートリーの変化について現在解析中である。

〆
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47．小児期発症SLE患者におけるCyclophosphamideパルス療法(IV-CYC)の

長期予後

岡本奈美1)2） 村田卓士2） 玉城裕史2） 玉井浩2）

1)市立枚方市民病院小児科、 2)大阪医科大学小児科

「始めに」近年IMCYCはSLEの治療に広く施行されており、特に成人に比し

臓器障害が著しい小児期発症SLEでは成長期におけるステロイド薬の副作用を

おさえる意味でも中心的な存在となっている。しかし、CYCには感染症や性腺

抑制など重大な副作用があるうえ生命予後への効果は確認されていないなど問

題点も多い｡今回我々は当科で試行したIMCYCの症例における安全性と有効性

について長期経過を報告する。

「症例および方法」小児期発症SLE患者7例(男2例女5例)、開始時年齢5～

24歳、罹病期間3ヶ月～13年8ヶ月、全員開始前腎生検組織はWHO分類Ⅲ以

上、開始前のSLEDAIは12~30であった。終了後から現在までの期間は1～6

年6ケ月であった。当初6ケ月間は月1回、その後3ケ月ごとにCYC0.5～1.0

9/㎡を臨床症状および検査所見に改善がえられるまで投与した。

「結果」投与回数は1～13回で、3例で途中血液透析(DFPP又は免疫吸着）

を併用した｡7例中1例が重症感染症を合併し死亡した｡6例中5例が臨床症状、

検査所見の改善を認め有効と判断した。改善の5例ではSLEDAIは終了直後

2~16であった。不変の1例はAPSを合併していた。5例中1例が投与終了後6

年3ヶ月後に再燃した。再燃した症例ではMMF投与で改善を認めている。寛解

の得られている4例では現在もSLEDAIが2~10と良好なコントロールが得られ

ている。死亡した症例で一時的な出血性膀胱炎を認めたがそれ以外では重篤な

副作用を認めなかった。女児ら例に於いてはもともと神経性食思不振症で無月

経となっていた1例をのぞき正常に月経が発来している。悪性腫瘍の合併はな

い。

「結語」小児期発症のSLEにおけるIMCYCは有効性・安全性ともにすぐホノて

いると思われたが、今後適応症例や投与方法の検討およびより長期の経過につ

いてひきつづき慎重な観察が必要と思われた。

－63－



48.インフリキシマブが著効した難治性消化管ベーチエット病の一例

今川智之、木下順平、中岸厚夫、小澤礼美、黒澤るみ子、森雅亮、満田年宏、

相原雄幸、横田俊平

横浜市立大学小児科

小児期発症のベーチェット病は、口腔内潰瘍など消化管粘膜病変を主とし、

またステロイド薬、免疫抑制薬などに抵抗性を示すことが多い。我々はインフ

リキシマブの持続投与により消化管病変の改善と寛解維持が可能となった難治

性消化管ベーチェット病症例を経験したので報告する。症例は18歳、男性で、

1994年より反復性口内炎が出現し、その後、発熱、関節痛、外陰部潰瘍、

腹痛、下痢、血便の出現消失を反復していた。ベーチェット病の診断にてステ

ロイド薬、各種免疫抑制薬による治療がなされたが、腹痛、下痢など消化器症

状が持続し、食道・大腸内視鏡にて食道下部・大腸に潰瘍病変を認めた。この

ため難治性ベーチエツト病と診断し2004年12月よりインフリキシマブに

よる治療を開始した。初回投与後より速やかに腹痛、下痢など消化器症状の改

善ともに、白血球増多、CRP上昇など炎症所見の改善が認められた。しかし、投

与2週間後より消化器症状、炎症所見の再燃が認められたため、 2005年1

月よりインフリキシマブを2週、4週、 8週間隔で投与を行った。これにより

消化器症状、炎症所見の改善が認められた。その後も再燃は認められず、 20

O5年8月上部下部消化管内視鏡検査を行い、粘膜病変の改善と組織学的に炎

症所見の改善が確認された。難治性ベーチェット病に対してインフリキシマブ

の継続投与が有効であると考えられた。
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49.｣8F-FDG-pETがearlypre-pulselessphaseの早期診断に有用であった

大動脈炎症候群の1女児例

小澤礼美'） 黒澤るみ子'） 今川智之'）

相原雄幸'） 横田俊平'） 橋本邦生2） 向山徳子2）
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横浜市立大学小児科'） 同愛記念病院小児科2）

14歳女児。月経未発来にて基礎体温を測定していたところ、37℃台後半の発熱

が持続することに気付き近医受診。また全身倦怠感．体重減少（2ケ月で6kg)

を伴い、炎症反応高値(CRP10mg/dl)を認めたため精査加療目的に同愛記念

病院紹介受診。各種感染症は否定的であり、各種自己抗体は陰性であった。前

医にてsD-CTアンギオグラフィを施行し、両側内頚動脈狭窄、左鎖骨下動脈狭

窄、腕頭動脈拡張を認めたため、大動脈炎症候群疑い精査加療目的に当院転院

となった。入院時体温37.6度、顔色やや不良、両側頚部に低調な血管雑音聴取

し、上肢血圧左右差（収縮期血圧10mHg以上）を伴い、左上腕動脈触知困難、

左榛骨動脈拍動減弱していた。心音整、心雑音聴取せず、また失神などの明ら

かな頭部虚血所見は認めなかった。検査所見ではWBC8800/"l,CRP

14. 1mg/dl ,ESR123m/1hr、FDP-E146ng/ml と炎症反応高値、血管内皮障害を認

めた。 ↑8F-FDG-PETにて両側総頚動脈、両側鎖骨下動脈根部、大動脈弓部に異常

集積を認めたため大動脈炎症候群と診断。メチルプレドニゾロンパルス療法2

クール、シクロホスファミドパルス療法1クール施行にて炎症反応陰性化し血

管内皮障害も改善した。また左上腕動脈を若干触知するようになり、頚部血管

雑音は減弱、左榛骨動脈拍動は増強した。炎症部位の同定に'8F-FDG-PETは有用

であるが､今回大動脈炎症候群の早期診断と活動性の評価に'8F-FDG-PETが有用

であった1女児例を経験したので、文献的考察とともに報告する。

－65－



50．移動性関節痛と下腿の腫脹.瘻痛を示した皮虐型結節性多発動脈炎

和田泰格、石川健、相馬洋紀、千田勝一

岩手医科大学小児科

【症例】 14歳の男子。家族歴や既往歴に特記すべきことはない。本年3月中旬

より発熱が散発し、右側の肩から始まった関節痛は同側の肘を経て股へ移動し

た。右股関節痛の増悪から破行を呈し、化膿性股関節炎の疑いで当院整形外科

に入院した。股関節液の培養は陰性で抗菌薬治療にも反応せず、4月2日に膠原

病の疑いで当科紹介となった。この時の検査で、炎症反応（白血球11480/"l 、

赤沈95mrn、CRP14.3mg/dI)、軽度貧血(Hb9.0g/dl)、高γ-グロブリン血症

(IgG2569mg/dl)を認めたが、自己抗体は全て陰性であった。非ステロイド消

炎鎮痛薬（イブプロフェン）の投与を行ったところ、解熱し検査所見も正常化

した。関節痛は解熱後も右股から左膝・股関節へ移動し、最終的には両側下腿

の腫脹・瘻痛となって残存した。このため、下腿の皮層・筋生検を行い、皮層

に限局した核崩壊像を伴う血管炎所見を認めた。ステロイド投与により下腿の

症状は改善した。

【考察】結節性多発動脈炎(PN)の病変部位と重症度はさまざまである。本症

例は臨床的に腓腹筋のみが罹患する限局性PNに合致したが、病理学的には筋組

織の異常所見はなく、皮層型PNと診断した。下腿症状は血管炎に伴う浮腫に起

因すると考えられた。移動性の関節痛や下腿の腫脹・瘻痛という特異的な症状

を呈したPNの診断に、皮層・筋生検が有用であり、ステロイドを使用する根拠

になった。
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51.Wegener肉芽腫症の1女児例

八木和郎、杉本圭相、竹村司、杉原功一*、村田清高＊

近畿大学医学部小児科 近畿大学医学部耳鼻咽喉科＊

Wegener肉芽腫症（以下WG)は上気道の壊死性肉芽腫病変と壊死性血管炎を

特徴とし，肺や腎病変を合併する疾患であるが，小児の報告例は少ない。今回

我々は副鼻腔に発症し，下気道病変と腎障害および神経症状をきたしたWGの1

女児例を経験したので，報告する。

症例は12歳女児。平成16年夏頃より鼻汁・鼻閉を認め，近医でアレルギー性

鼻炎として加療されていたが，その後微熱が続き， 11月頃より鼻閉感が強くな

り，鼻出血も認めたため， 当院耳鼻咽喉科を受診し，全身の精査目的で当科に

紹介され入院した。入院時検査所見は血沈111m/hr, CRP13.9mg/dl , 白血球

12,900/"I(Net70.4%,Eosinl.7%)と高度の炎症反応の上昇を認めた。両側の

鼻腔粘膜は脆弱であり，易出血性であった。入院時身体所見としては，全身状

態は比較的良好であったが，鼻閉感が強く，頭痛を認めた。頭部CTでは副鼻腔

への膿性鼻汁の貯留が著明であったが，腫瘤や骨破壊像および鼻中隔穿孔の所

見は認めなかった。入院後、副鼻腔炎と診断し、抗生剤投与を開始したが，改

善傾向を認めず、また、同時期より四肢末端の感覚異常を認め始めた。胸部CT

を施行したところ右下肺野に結節像を認めたためWGを疑い，鼻粘膜生検を施行

した｡その結果,壊死性肉芽腫の増生を認めたため, WGと確定診断した。また、

血尿・蛋白尿を認めたため，腎生検も施行したが，明らかな血管炎や糸球体腎

炎の所見は認められなかった。全身型WGとし, prednisolone(PSL) ,

cyclophosphamide(CY)投与による治療を開始したところ、炎症反応は速やかに

改善し，咳嗽や神経症状が改善・消失するとともに，鼻閉も徐々に改善した。

その後､PSLを漸減し退院となった｡現在も外来で加療中であるが､再燃はなく、

順調に経過している。
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52． Reversibleposteriorleucoencephalopathysyndromeを発症した全身型

若年性特発性関節炎の1例

和合正邦、安村純子、香川礼子、荒新修、藤田篤史、上田一博、林知宏

広島市立安佐市民病院小児科

症例は8歳男児。平成16年2月中旬より （6歳時)、弛張熱、上下肢痛などが

出現し、穎粒球優位の末梢血白血球数増多、CRP高値、血清フエリチン・尿中β

2ミクログロブリン高値などを認め、全身型若年性特発性関節炎(JRA)と診断し

た。3月6日よりプレドニゾロン(PSL)を開始し、メチルプレドニゾロンパルス

(MPP)療法を1クール施行した。6月第2回目のMPP療法3クール施行後、シク

ロスボリン(CyA) (100mg/日）の併用を開始した。8月5日パルミチン酸デキサ

メタゾン投与後、アナフィラキシーショックを発症したが、幸い回復した。以

降、維持寛解療法として、PSL(10mg/日)、CyA(150mg/日)、メソトレキセー卜

（1伽g/週）を継続中であった。

平成17年5月に高熱、上肢関節痛を認め、JRAの再燃が考えられたため、MPP

療法を2クール施行した。終了2日後の5月31日夜より頭痛を認め、深夜から

早朝にかけて頭痛・嘔吐が持続した。高血圧170/118mHg(最高)を認めた（平素

は120/8伽mHgが最高)。6月1日午前8:44突然全身強直発作が約1分間出現

したため、降圧剤、抗けいれん剤などを開始したところ、意識レベルは徐々に

正常に回復した。CyAは中止した。当日の頭部CTで後頭部に限局性の低吸収域

を認め、同日施行した頭部MRIのFLAIR像および拡散強調像で後頭部～頭頂部

を中心に多発性の高信号域を認めた。6月3日の脳波では脳炎・脳症に特徴的な

びまん性の全般性高振幅徐波を認めなかった。2週間後の頭部MRIで病変部が

ほぼ消失したことから Reversible posterior leukoencephalopathy

syndrome(RPLS)と診断した。

全身型JRAではステロイドやシクロスポリンなどの免疫抑制剤の使用やステ

ロイドパルス療法を施行する機会も多く、経過中突然の血圧上昇などにより

RPLSを発症する可能性があることを常に考慮しておく必要があると考えた。
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53． 川崎病として治療を開始し、マクロファージ活性化症候群に移行した

全身型若年性特発性関節炎の1例

しもじまけいこ やまさきかずこ ほうきばら しよう

下島圭子現,､2・山崎和子, ・伯耆原祥， 。

ほくら いしだたけひこ やぶはらあきひこ かわい ひろし

保倉めぐみ2・石田武彦2．藪原明彦2．川合博’

1 ：長野県立こども病院総合診療科

2：伊那中央病院小児科

＜はじめに＞川崎病と全身型若年性特発性関節炎(JIA)は類似点が多く鑑別を

要する。発症時は川崎病の臨床症状を5項目満たし川崎病として治療を開始し

たが改善せず、重症なマクロファージ活性化症候群(MAS)を発症し全身型JIA

と診断した3歳女児例を経験した。＜症例＞3歳8か月、女児。平成16年3月

8日から発熱、咳嗽、鼻汁、頭痛を認め、両大腿に発疹が出現し膝・股関節痛と

歩行障害を認めた。9日には頚部リンパ節の腫脹と下痢・嘔吐も出現し、 10日

に紹介入院した。検査所見ではうイブリノーゲン、FDP-DDが高値で、CRPとフ

ェリチンの増加を認めた。第5病日に川崎病の診断基準の5項目を満たしたた

め、川崎病として治療を始めた。γ-グロブリン製剤29/kg/日の点滴静注、アス

ピリン30mg/kg/日の内服､ウリナスタチン5万単位/回の1日3回点滴静注を併

用したが、発疹は紅斑へ変化し肝脾腫も出現し、熱型はspikingfeverとなっ

た。2週間以上続<spikingfever，発疹、リンパ節腫大、関節痛、肝脾腫から、

全身型JIAに診断を変更した。骨髄抑制を認めMASの併発が疑われたため、プ

レドニゾロン(PSL)の点滴静注と抗凝固療法を開始し、第17病日に長野県立

こども病院に転院した。汎血球減少が進行し、フェリチンは10万ng/ml

以上となり肝機能障害、電解質異常、低アルブミン血症も認め、骨髄検査では

血球貧食像が著明で、MASと診断した。メチルプレドニゾロンパルス療法と血漿

交換療法を施行し改善した。第33病日に再び発熱し紅斑が出現、JIAの再燃と

考えナプロキセンの内服とメトトレキサー卜少量間欠療法を追加した。その後

発熱と紅斑は消失し、PSLを漸減し退院した。＜結語＞リウマチ性疾患を基礎疾

患として発症するMASの治療では、血漿交換療法と免疫抑制薬の併用は急性期

治療として大変有効であると考えられる。
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54．全身型若年性特発性関節炎(JIA)に合併したマクロファージ活性化

症候群(MAS)と血球貧食性リンパ組織球増殖症(HLH)について

一同一の病態か否か－

黒澤茶茶1） 三好麻里1） 尾崎佳代2） 上谷良行2） 長谷川大一郎3）

川崎圭一郎3） 小阪嘉之3） 高橋宏暢4） 桜井隆4）

兵庫県立こども病院免疫アレルギー科

兵庫県立こども病院救急医療室 S)兵庫県立こども病院血液腫瘍科

姫路赤十字病院小児科

1）

2）

4）

全身型のJIAでは、活動期にMASヘの移行をしばしば認める。

今回、初発時にMASを合併し、ステロイドとシクロスポリンにより一旦寛解し

たものの、ステロイド減量中に再燃し、その治療中にHLHを併発したと考えら

れるJIAの一例を経験した。症例は3歳4ケ月の男児。発熱、発疹、膝関節腫

脹を認め、全身型JIAと診断。PSL内服にて発疹消退・解熱傾向見られたが、そ

の後汎血球減少、肝障害(AST193IU/L、ALT51IU/L)を認め、LDH1718IU/L、フ

ェリチン16500ng/mlと高値を示し、MASヘの移行と考えられたため、加療目的

にて当院へ転院となった。骨髄検査では、芽球および血球貧食像は認めず、汎

血球減少に関しては強力な炎症後の骨髄抑制と考えられた｡In-PSLパルス療法お

よびシクロスポリン持続静注療法にて症状は軽快したが、PSL減量中に、高熱持

続、抗生剤治療に対する反応不良であり、 JIAの再燃と診断した。m-PSLパルス

療法およびシクロスポリン持続静注療法にて一時的に解熱したものの、再び発

熱を認め、 PSLからパルミチン酸デキサメタゾンヘ変更した。その後、肝障害

(AST350IU/L、ALT1112IU/L)、フェリチン10000ng/ml、sIL2-R7300u/ml、汎血球

減少(WBC600/"I､Hb9.7g/dl､PLT8.4万/"l)を認め､骨髄検査を行ったところ、

多数の血球貧食像が確認された。原因に関して、各種ウイルス検査(EBV、 CMV、

HSV，VZV、HHV6、HHV7、パルボB-19)はすべて陰性だった。エトポシド静注療法

とパルミチン酸デキサメタゾンを併用し、病状は改善傾向だが、汎血球減少、

肝機能の改善と増悪を繰り返しており、今後骨髄移植等の治療を念頭において

加療中である。本症例の病態および今後の治療方針につき、皆様のご意見をお

伺いたいしたいと思います。
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55.関節液よりヒトパルボウイルスB19DNAが検出されたHLA-B27関連関節炎

の2小児例

ｰ

慶紀')2）

美奈子2）

陽一2）

井上祐三朗2） 山出晶子3） 鈴木修一3）

星岡明3） 下条直樹2） 黒崎知道1）

森田

冨板

河野

')千葉市立海浜病院 2)千葉大学大学院医学研究院小児病態学

3)千葉県こども病院

ヒトパルボウイルスB19 (HPVB19)感染はRA･bSLEなどの自己免疫疾患の病態

に関与することがあるといわれている。今回我々は比較的難治の経過をとった

HLA-B27関連関節炎の2症例において､共にHPVB19感染を認めたため報告する。

症例1

10才男児。両側足関節の関節炎と発熱のため入院。入院時WBC8700/"|、CRP

9.0mg/ml、 RF陰性、ANA陰性。関節液培養陰性。関節炎発症の3ケ月前

から下痢を認め､入院時の便培養からはル/･s/"/ae"re/"oco//t/〃が検出され、

血清中工ルシニア抗体も640倍と高値であった｡HLA-B27陽性を認め工ルシニア

感染後HLA-B27関連反応性関節炎と診断した。NSAIDsと少量ステロイドによる

治療が奏効しなかったため、サラゾスルファピリジンを投与し関節炎は軽快し

た。 10病日での関節液のHPVB19DNA陽性、 12病日での血清抗HPVB19IgM

が陽性であった。

症例2

10才男児。 2005年2月に学校で伝染性紅斑の流行があり、患児も両頬部が赤

くなった。3月より多関節痛。腫脹を繰り返し、6月に弛張熱と腱付着部炎を認

めたため入院となった。入院時WBC10700/"l、 CRP1.4mg/ml、 RF陰性、

ANA陰性｡関節液培養陰性｡便培養有意菌なし｡HLA-B27陽性を認めHLA-B27

関連関節炎と診断した。NSAIDsが奏効しなかったため、サラゾスルファピリジ

ンを投与し関節炎は軽快した。入院時の血液検査でHPVIgG陽性、 IgM陰性。7

月に採取した関節液・関節滑膜共にHPVB19DNA陽性だった。

考察

2症例ともサラゾスルファピリジンの投与を要し、比較的難治であった｡HPVB19

の持続感染あるいは再活性化がHLA-B27関連関節炎の重症化に関与する可能性

が考えられた。

－71－



■
Ⅱ
■
も
８
１
１
６
■
９
１
■
■
１
Ｆ

第15回日本小児'ノウマチ学会総会。学術集会

プログラム・抄録集

会長伊藤保彦

第15回日本小児リウマチ学会事務局

五十嵐徹

〒113-8603東京都文京区千駄木1-1-5

日本医科大学小児科

TELO3-3822-2131(内6744) ・FAXO3-5685-1792



、

零へ〆

露 燕
鍵
啓
一

繋
灘
辮

厩
漉
鋸

￥
謡
曲
も

■
誌
や
詔

議蕊
日 :L日錨批鞘

目:#識:1黙
ザレロb■b■ q③■ ロレロ｡、､

驚
鰯: : ：

課

:::騨諏

魏哩

)》
恥

■

》

■
ｐ
ｑ
Ｐ
■
Ｌ
Ｐ
“
ロ
ム
■
。
。

■

恥

宮

■

ｂ

砧

貼

・

訳

４
，
．
珀
動
△
・
叩
巽
秘
叩
斜
器

寺
一

Ｊ
■
①

閉

口

心

配

ｆ

、

■

、

・

’

４

，

暉

訳

、

お
涛
洋
戦
靹
靹

溌
蕊
諦
蕊
蕊
蕊
潮

や
樹
■
△
・
手
口
．
。
■
閏
■
料
■
’
・
■
Ｍ
■
・
唾
・
・
蔀
・
課
士
士
十
藷
●
泥
●
踊
凡

燕
驚
》
驚
溌
蕊

ロ
ム
、
貼
口
。
■
４
口
４
口
４
口
“
・
口
■
■
４
口
・
■
■
“
■
４
口
。
■
。
■
。
■
ｂ
・
“
・
口
・
口
“

オ 2膳三三

多ゑゑ〆
、

処方せん医薬品注'）指岸疾薬品，

リ
静注用0．59･19,キット静注用19

T蕊繍灘灘鍵灘織溌蕊騨灘灘繊灘鍵識驚灘
注1）注意一医師等の処方せんにより使用すること

■薬価基準収載

■｢効能･効果｣,｢用法･用臺｣,｢禁忌｣,｢原則禁忌｣, ｢使用上の注意｣等に
ついては添付文書等をご参照下さい。

製造販売元[資料請求先］

⑧シオノギ製薬
大阪市中央区道修町3-1-8〒541-0045

電話0120-956-734(医薬情報センター）

http://www､shionogi､CO､ip/med／
2005年6月作成A4⑨登録商標
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セフェム系抗生物質製剤
指定医薬品､処方せん医薬品注） ｜薬価基準収載l

Uやコイ凶繍鰭バﾂ，
Wcephilf 略号CTRX
注射用セフトリアキソンナトリウム製剤
注)注意一医師等の処方せんにより使用すること

※効能･効果､用法･用量､禁忌､原則禁忌を含む使用上の注意､用法･用臺に関連する使用上の注意等

は製品添付文書をご参照ください｡http://www.chugai-pharm.co.ip

〔資料購求先〕

卑鴻鴬發蕊逹’
製造販売元

2005年4月作成



ざ鷺｢世界の最訓青報｣をﾘｱﾙﾀｲﾑにお届けして、
先生方の治療や研究をサポートいたしま戎

Humatrope
”ma打Opln

イーライリリーはこれからも皆様にとってよき趣i簿鶴蝿鞠鑓鯛鎧『であり続けたいと考えます。

遺伝子組換えヒト成長ホルモン製剤 ⑧
レヤ ブマトローC6mg

⑨

レヤ ブマトローCl2mg
t塑撫照照罵雛朔認駕瀧"両薬価基準収載
ヒューマトロープの｢禁忌｣、「効能･効果｣、「用法･用量｣、「効能･効果に関する使用上の注意｣、

その他の｢使用上の注意｣等は添付文書をご参照ください。

LillyAnswers日本ｲｰﾗｲﾘﾘｰ医薬情報問合せ窓口ﾘﾘｰｱﾝｻｰス
･医療関係者向け0120-､0-605・一般の方患者様向け0070-800-24-9700
受付時間B:45～17;30(土日･祝祭日･当社休日を除く）※通話料は無料で戎携帯電話､PHSからもご利用いただけます

LillyAnswers.jp医薬情報ｳｴブｻｲﾄwww｣illyanswers.jp

製造販売元く資料請求先〉

≦趣，日本イーライリリー株式会社
〒651-0086神戸市中央区磯上通7丁目1番5号

ff噌篭
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"弓騨

マペ

成長障害に関するイーライリリー社のWebサイト

●医療関係者向け

www･humatrope･jp
●一般の方･患者様向け

www･growthhormone.〔o・jp
WWW・iGrOW.』P(i-mode版）

成長ホルモン注入器に関するお問合せは
月曜日～土曜日8:45～22:OOはオペレーターが

対応いたします。(日曜･祝祭日･当社休日を除く）
上記時間外は音声ガイダンスにて対応しています。

･一般の方患者様向けOO70-800-24-9700
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説ﾝグﾚｱ"は2週間を超える長期処方が可能で

一

QBDBANYU
=A$ub5id!ar761M5rckZCom"

WhitehouseStation,N・J. ,U.S.A.

製造販売元［資料請求先］

万有製薬株式会社

③鍵70
兎…鋸5

⑨（モンテルカストナトリウム錠／チユアブル錠）

j77onie/ukosfsodium,MSDノ

〃施afRJ"Cmadty

〒103-8416東京都中央区日本橋本町2－2－3

ホームページhttp://www.banyu.co.jp/

2004年12月作成⑧Traden画rkofMe｢ck＆CQ､lncWhitehouseStation.NJ"US,A 12－05SGAO4－J－4AO1J

螺辮

悪塞豊

【禁忌(次の患者には投与しないこと)】
本剤の成分に対し過敏症の既往歴のある患者

シングレア@錠10

通常､成人にはモンテルカスト
として10mgを1日1回就寝前
に経口投与する。

シングレア②チュアブル錠5

通常､6歳以上の小児にはモンテルカ
ストとして5mgを1日1回就寝前に経
n*智与す為

| 【用法･用重に関連する使用上の注意】
|本剤は､口中で溶かすか､かみくだい’
'て服用すること。
---.一一一．一一=一一一一一一一一一一一一一.一一一一一．一一一一J

指定医薬
ロ
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湿嘗鰯!姪鳳至"EIJI
明治乳業

ミルクアレルギー
嬬
簿乳幼児のためにー◎

｢明治ﾐﾙﾌｨｰHP｣は､赤ちゃんの成長のために生まれた厚生労働省許可のﾐﾙｸｱﾚﾙゲﾝ除去食品です。

一般のコナミルクでは､湿疹､下痢､嘔吐など､牛乳過敏の症状があらわれる赤ちゃんがいます。

そんな時こそ､本当に安心して飲ませてあげられるコナミルクが必要です。良質な乳清たんぱく

質を分解した､アレルゲン性の低い｢明治ミルフイーHP｣。ミルク･卵･大豆アレルギーの赤ちゃんに

おすすめします。

●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●● ●
● ●

● ●

； 風味が良く、飲みやすい ；
● ●

● ●

乳清たんぱく質を分解していますので従来のカゼイン分解物使 §
●

●

●

; ＃用のミルクに比べて風味が格段に良く､飲みやすくなっています。 ；
● " ､ e
● ●

●●●●●●●●□●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●●

●良質な乳清たんぱく質を酵素分解してアレルゲン性を著しく低減した
ミルクです。

●乳糖は一切含みません。

●フラクトオリゴ糖とヌクレオチドを配合し便性がよくなっています。

●乳児の成長発育に必要な栄養素が消化吸収されやすい形でバランスよく

配合されています。

●溶けやすく簡単に作れます。 “

【ﾐﾙｸｱﾚﾙギｰの赤ちゃんのためのｺﾅﾐﾙｸ】め ナのの ■や

ｊ
ｑ
ｑ
ｑ
△
ロ

■
■
■
グ明 HP
厚生労働省許可特別用途食品

ミルクアレルケン除去食品無乳糖食品

／

穂

弾

零

弾

竜

野

甲

縦

認

態

匙

･ミルクアレルギー・卵･大豆アレルギー

●難治性下痢症●ガラクトース血症 メーカー希望小売価格
85092,700円
3509 1,300円
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一

L幼児便秘治療斉I
、、ノ

孑

ワリェキス分包
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階
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…
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翼里踊

日逮嚥澄｡=一筆､翁‘

W和光
畠患也壁聾弥 勘1

野戦

【特徴】

●マルツエキスの主成分は麦芽糖ですので､涜腸･下剤と

異なり､穏やかで自然な排便を促し､便通を整えます。

●甘さがあり水あめ状なので､乳幼児にも飲みや~すい

薬です。

●便秘時には食欲減退を来しやすいものですが､不足

しがちな栄養の補給に役立ちます。

●甘い麦芽糖を主成分としておりますが､シヨ糖(砂糖）

は含んでおりません。

●分包品なので､調剤時に計呈する面倒がなく､容易に

服用することができます｡また､保存にも衛生的です。

【組成】
マルツエキス100%(でんぷんを麦芽で糖化しカリウ

ム塩を加え､減圧濃縮した水飴状の製剤で､麦芽糖を60

％以上含有する｡）

【効能効果】
乳幼児の便秘／乳幼児の発育不良時の栄養補給

【用法用途】
1歳以上3歳未満…1回g～159

6カ月以上1歳未満“． 1回6～g9

6力月末満…1回3～69

いずれも1日2～3回経口投与する。

製遣販売元和光堂株式会社
〒101-0048東京都千代田区神田司町2-14-3
…

04．08
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カルバベネム系抗生物質製剤
指定医薬品･処方せん医薬品(注璽一医師等の処方せんI宿定医薬品･処万せん陸薬品(注璽一医師等の処方せんに

製造販売元(資料調求先）

大日本住友製薬株式会社
T541-0045大阪市中央区道修町2-6-8

〈襲品に関するお問い合わせ先＞

＜すり相蝕室 ｜

画面O120-OS-43Bg

薬価基準収載

より使用すること）

メ、ベゴ点滴用::至瀕，
Meropen注射用ﾒﾛぺﾈﾑ略号:MEPM

岡『隅間月～金9:m～}7:釦(祝･隈日を除く)

http://med,ds－pharma,CO,lp/灘効能,効果､用法･用量､使用上の注意等につきましては添付文書をご参照ください。

器
DAINlPPON

SUMITOMO

PHARMA
大日本住友製薬大日本製薬と住友製薬は2005年10月1日、「大日本住友製薬」になりました。

enketsu 困

晩愈愈恥肘”！;ふりH
YOSHITOM

鴬

…

露
塗

… 駕蕊騨鰯
…

蝿
翻毎

※<禁忌><原則禁忌><効能･効果><用法･用量〉

〈使用上の注意>等の詳細については、

製品添付文書をご参照ください。 昼籍豊淡学シス
大阪市中央区平野町2-6-9

血漿分画製剤（液状・静注用人免疫グロブリン製剤）…

献血ウヱノグ'nフ,,リゴーIHﾖｼﾄ=
生物学的製剤基準ポリエチレングリコール処理人免疫グロブリンE壼匡棄亮1

KenketsuVenog1obulin'=IHYosHIToMI ｢雨In [蒋定至弼函粟製扇1

洸躍ｳｪﾙﾌｧｰﾏ株式会社
大阪市中央区平野町2‐6‐9

VGX(A41/2)2004年2月作成



公
〔資料請求先〕

販売:hlaruhoマルホ株式会社
大阪市北区中津1-5-22〒531-0071

製造販売回第一サントリーファーマ株式会社
東京都千代田区麹町5-7-2

（2()()5.5作成）

薬価基準収載
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’ 小児科領域で初めての

ロイコトリエン受容体拮抗剤
|ロイコトリエン受容体拮抗剤 －気管支喘息治療剤一｜

⑧

オ」．
指定医薬品

プ
スト水和物ドライシロップ

こ

プランルカ ONONodrysyrupl ‐了う’零－一一~

薬価基準収載

び夕食後の2回に分け､用時懸濁して経口投与する。なお､年齢、 －－－－
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〔禁忌(次の患者には投与しないこと）〕

本剤の成分に対し過敏症の既往歴のある患者

■効能・効果気管支喘息

■用法・用臺通常、小児にはプランルカスト水和物として
1日量7mg/k9(ドライシロップとして70mg/kg)を朝食後およ
び夕食後の2回に分け､用時懸濁して経口投与する。なお､年齢、

画 ＝

症状により適宜増減する。1日最高用量はプランルカスト水和

物として10mg/k9(ドライシロップとして100mg/kg)とする。
ただし､プランルカスト水和物として成人の通常の用量である

450mg/日（ドライシロップとして4.59/日）を超えないこと。体
重別の標準投与量は､通常､下記の用量を1回量とし、 1日2回、
朝食後および夕食後に経口投与する。

3.副作用＊〈ドライシロップ剤＞承認時までの調査及び市販後
調査において副作用集計の対象となった1,764例中52例(29％）
に66件の副作用（臨床検査値の異常を含む）が認められた。主
なものは嘔気8例(0.5％)､発疹･瘤痒等8例(0.5％)､AST(GOT)･
ALT(GPT)の上昇等の肝機能異常6例(0.3%)等であった。 （再
審査終了時）＊〈カプセル剤＞承認時までの調査及び市販後調
査において副作用集計の対象となった4,963例中174例（3.5％）
に216件の副作用（臨床検査値の異常を含む）が認められた。
主なものは発疹･瘤痒等30例（0．6％)､腹痛･胄部不快感29例
(0.6％)､下痢19例（04％)、嘔気15例（0.3％)、AST(GOT)･
ALT(GPT)の上昇等の肝機能異常17例(0.3%)、ビリルビン

上昇7例(01％)等であった。（再審査終了時） （1）重大な副作用

1）ショック､アナフィラキシ一様症状ショック､アナフィラキシ
一様症状（いずれも頻度不明）があらわれることがあるので、
観察を十分に行い､血l干低下､意識障害､呼吸困難､発疹等があ
らわれた場合には投与を中止し､適切な処置を行うこと。 2）白

血球減少白血球減少（頻度不明､初期症状:発熱､咽頭痛､全
身倦怠感等）があらわれることがあるので、このような症状が
あらわれた場合には投与を中止すること。 3)血小板減少血
小板減少（頻度不明､初期症状:紫斑､鼻出血､歯肉出、等の出
血傾向）があらわれることがあるので、このような症状があら
われた場合には投与を中止すること。 4)肝機能障害黄疸、
AST(GOT)･ALT(GPT)の著しい上昇等を伴う肝機能障害(頻
度不明）があらわれることがあるので､観察を十分に行い､この

ような場合には投与を中止し適切な処置を行うこと。 5）問質

性肺炎､好酸球性肺炎発熱､咳嗽､呼吸困難､胸部X線異常、
好酸球増加等を伴う問質性肺炎､好酸球性肺炎（いずれも頻度
不明）があらわれることがあるので、このような症状があらわ
れた場合には投与を中止し、副腎皮質ホルモン剤の投与等の

適切な処置を行うこと。 6)横紋筋融解症横紋筋融解症（頻
度不明)があらわれることがあるので､筋肉痛､脱力感､CK(CPK)
上昇､血中ミオグロビン上昇等の症状があらわれた場合には投
与を中止し､適切な処置を行うこと。また､横紋筋融解症による
急性腎不全の発症に注意すること。

ドライシロップ1回舅

0.59(プランルカスト水和物として50mg)

0.79(プランルカスト水和物として70mg)

1.09(プランルカスト水和物として100mg)

1 .49(プランルカスト水和物として140mg)

体 重

12kg以上18kg未満

18kg以上25kg未満

25kg以上35kg未満

35kg以上45kg未満

■使用上の注意(抜粋） 1 .重要な星本的注意(1)本剤は気
管支拡張剤､ステロイド剤等と異なり､すでに起こっている喘息
発作を緩解する薬剤ではないので､このことは患者に十分説明
しておく必要がある。 (2)気管支喘息患者に本剤を投与中､大
発作をみた場合は､気管支拡張剤あるいはステロイド剤を投与
する必要がある。 (3)長期ステロイド療法を受けている患者で、
本剤投与によりステロイドの減量をはかる場合は十分な管理
下で徐々に行うこと。 (4)本剤投与によりステロイド維持舅を
減量し得た患者で､本剤の投与を中止する場合は､原疾患再発
のおそれがあるので注意すること。 (5)本剤を含めロイコトリ
エン拮抗剤使用時にChurg-Strauss症候群様の血管炎を生
じたとの報告がある。これらの症状は､おおむね経口ステロイ
ド剤の減室･中止時に生じている。本剤使用時は､特に好酸球
数の推移及びしびれ､四肢脱力､発熱､関節痛､肺の浸潤影等の
血管炎症状に注意すること。 (6)本剤投与により効果が認めら
れない場合には､漫然と長期にわたり投与しないように注意す
ること。 (7)小児では一般に自覚症状を訴える能力が劣るので、
本剤の投与に際しては､保護者等に対し､患者の状態を十分に
観察し､異常が認められた場合には速やかに主治医に連絡する
等の適切な処置をするように注意を与えること。
2.相互作用併用注意(併用に注意すること）

薬剤名等 ｜臨床症状･措置方法’ 機序･危険因子

本剤及びこれらの

薬剤の血中濃度が

上昇する可能性が

ある。

本剤は/nV/かo試験でCYP

BA4により代謝され、これ

らの薬剤の代謝を競合的に

阻害するとの報告がある。

主にCYPSA4

によって代謝さ

れる薬剤 ●その他の使用上の注意等､詳細は製品添付文書を
ご参照ください。

(*2005年5ﾉl改訂)

資料請求先

而蛎識璽瀧室会社
050601

/nV/tro､//7v〃O試験でこれ

らの薬剤により本剤の代謝

が阻害されるとの報告があ

る。（｢薬物動態｣の項参照）

CYP3A4を阻

害する薬剤

〔壬頃呂蕊J急〕

本剤の血中濃度が

上昇する可能性が

ある。
＊
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卿釦錠の
ロイコトリエン受容体拮抗剤。

喘息症状、

蕊呼吸機能の改善に！

’
(2)その他の副作用

次のような症状又は異'勝があらわれた場合には、投与を中止するなど適切
な処祇をｲ1:うこと。

’
【禁忌(次の患者には投与しないこと)】

本剤の成分に対し過敏症の既往歴のある患者

鴨…

気管支喘息

一一
■キブレス＠錠10

通常､成人にはモンテルカストとしてIOmgを1日1回就湛前に経1 1投与する。
■キブレス⑨チュアブル錠5

通常､6歳以上の小児にはモンテルカストとして5m9を1 111回就漉I1jに経1 1投与する。

鍵蕊蕊ゞ小鷆 0‘'~5%未満
過敏症|皮疹

頻度不鯛迦患蕊鷆燕

癌痒､蕊麻疹､肝臓の好酸球浸潤

異夢､易刺激性､備緒不安､痙肇、
不眠､幻覚､めまい､感覚異常(しび

れ等)､激越 ．

j(ﾙW、噸服
＊＊

＊
精神神経系

下#｢l､I期1W,W不快感､胸やけ､嘔気
暇Ⅱl胃

iW化不良､口内炎､ Ilii秘肖化器系＊

|-.昇､ALT(GPT)上昇、
GTP上外､総ビリルビ

１
ｉ
Ｏ
ｊ
Ｇ
ｌ
ｌ

Ｉ
Ｐ
～

馴
卜
上

八
八
ン

肝 臓＜用法・用■に関連する使用上の注意＞
本斉|lは、 口｢'1で溶かすか、 ロ関み砕いて服用すること

筋骨格系 筋痙鍛を含む筋揃､ |則節揃＊＊

＊

緊謂一
1.重要な基本的注意

(1)本剤は､喘息の悪化時ばかりでなく､喘息が良好にコントロールされている場合でも
継続して服用するよう､想者(キプレス錠10､キプレスチユアブル錠5) ､保護者又は
それに代わり得る適切な者(キプレスチュアブル錠5)に十分説明しておくこと。
(2)本剤は気管支拡張剤､ステロイド剤等と異なり､すでに起こっている喘息発作を緩
解する薬剤ではないので､このことは患者(キプレス錠l()､キプレスチュアブル錠5) 、
保護者又はそれに代わり得る適切な者(キプレスチユアブル錠5)に十分説IﾘIしてお
く必要がある。

(3)気管支喘息患者に本剤を投与中､大発作をみた場合は､気管支拡張間l1あるいはス
テロイド高|lを投与する必要がある。

(4)長期ステロイド擁法を受けている,13者で､本斉'1投与によりステロイドの減111:をはかる
場合は十分な袖;理下で徐々に行うこと。

(5)本剤投与によりステロイド維持;1tを減量し得た患者で､本尚l1の投与を!|1 1tする聯合
は､原疾患再発のおそれがあるので注意すること。
(6)本剤を含めロイコトリエン拮抗剤使用時にChurg-Strauss症候群様の血管炎を生じ
たとの報告がある｡これらの症状は､おおむね経口ステロイド剤の減脳･中止時に生
じている｡本剤使用時は､将に好酸球数の推移及びしびれ､四肢脱力､発熱､関節
痛､肺の浸潤影等の血管炎症状に注意すること。
(7)本剤投与により効果が認められない場合には､漫然と長期にわたI)投与しないよう
に注意すること。

2副作用

■キプレス@錠10

国内で実施された臨床試験において､523例中46例(8.8％) ､66件の副作用が
認められた｡主なmlI作用は下痢9件(1.7%)､腹痛7件(l ‘3%) ､ llif気6件(1 . 1%)、
胸やけ5件(10%) ､頭揃5#(1.0%)等であった｡臨床検盗仙の異'肘変動は､49
例(9‘4％) ､80件に認められ､主なものはALT(GPT)上ﾂ1. 1411:､γ-GTP上昇9件、
Al－P上昇8件弊であった。 （承認時）
（参考）

外国で実施された艮期投与試験において､622例中57例(9.2％) ､79件の副作
用が認められた｡主な副作用は頭痛19件(31%) ､腹捕5件(0.8％)､下痢3件(0.5
％)､口渇3件(0.5％)､発疹3件(0.5％）

等であった｡臨床検森値の異常変動は､3例(0.5％) ､7件に認められ､主なもの
はALT(GPT)上昇2fi等であった。
■キプレス③チュアブル錠5

＊＊国内で実施された臨床試験において､96例中2例(2.1%) ､2件の副作用が認め

I I糊､尿淋血､血尿､尿糖,浮肺 出Ⅲl傾Ir1l (鼻出Ⅲl,紫斑等) ､挫傷
動'|季､頻尿､倦怠感

そ の他

注）自発報肖あるいは海外において認められている。

3妊婦､産婦､授乳婦等への投与

(1)妊婦又は妊娠している可能性のある婦人には､論療上の有益性が危険性を上回
ると判断される場合にのみ投与すること。

［妊娠中の投与.に間する安全性は確立していない｡］
(2)授乳I l lの婦人に投与する場合は'|翼重に投与すること。
［動物実験(ﾗｯﾄ)で乳汁中への移行が報告されている｡］
4.小児等への投与

(1)6歳以上の小児に対しては､5mgチュアブル錠をlHl l回l就jl墓前に投与･すること。 （キ
プレス錠l ()）

(2)6歳未満の幼児､乳｝'｡､卿i生児､低出生体重児に対する安全'性は碓立していない。
［使用経験がない］
（キプレス錠l()､キプレスチュアブル錠5）
5適用上の注意

(1)薬剤交付時:PTP包装の薬斉'1はPTPシートから取り出して服"Iするよう指導すること。
[PTPシートの誤飲によ'）､硬い鋭角部が食道粘膜へ刺入し､更には穿孔を起こして
縦隔洞炎等の重篤な合併症を併発することが報告されている｡］
(2)本剤は､食那の有無にかかわらず投与できる。

キプレス錠10：PTP包装28錠(14錠×2) ,PTP包装100錠（ l()錠×1()) ，
PTP包装140錠（ 14錠×1O),PTP包装420錠（14錠×30）

キプレスチユアブル錨：PTP包装28錠（14錠×2),PTP包装10()錠(10錠×10）

一層一
小児における川法･川1I1:投定の適切性及び安全性を確認するための市販後臨床試
験を実施すること。 （キプレスチユアブル錠5）

禁忌を含む使用上の注意の改訂に十分ご留意下さい

●その他詳細につきましては添付文書等をご参照下さい。

＊*2003年10月改訂

＊2002年6月作成
られた｡副作用は蕊麻疹様皮疹1件､浮動性めまい1件であった。 （治験時）
（参考）

外国で実施された小児気管支喘息患者を対象とした擾期投与試験において、
安全性評mli対象172例! ' 1 10例(5.8％)に13件の訓作Ⅱ)が認められたo主な症
状は頭揃3件( 1 .7％) ､ii'i化不良2件( 1 .2％) ､鼓腸2件(L2％)弊であった｡臨床
検査値の異'粥変励は､ 1秒l(().6％)に総ビリルビン上昇が認められた。

(1 )重大な副作用

l)アナフイラキシ一様症状(頻庇不明)注) :アナフイラキシー様症状があらわれる

ことがあるので､観察を-'一分に行い､異常が認められた場合にはli1:ちに投与を
中止し適切な処侭を行うこと。

2)血管浮腫(頻腱不III) ik) :血管浮腫があらわれることがあるので、観察
を十分に行い、異常が認められた場合には直ちに投与を中止し適切な処
置を行うこと。

＊＊3)肝機能障害、黄疸(頻度不明)加倉胆汁うっ滞性肝炎を含む肝機能障害
があらわれることがあるので、観察を十分に行い、異常が認められた
場合には投与を中止し適切な処置を行うこと。
注)自発報告あるいは海外において認められている。

指定医薬品

ロイコトリエン受容体拮抗剤
気管支喘息治療剤 （薬価基準収載）

⑧錠10
チユアブル錠5≠フ

…S･耐雄給罐S｡Chewabね耐b値だ
一般名;モンテルカストナトリウム〔JAN〕

製造販売元

零喜鰈驫鮭蕊製
く資料請求先:杏林製薬学術部〉
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