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第18回日本小児リウマチ学会総会・学術集会
Thel8thAnnuaIMeetingofPediatricRheumatologyAssociationofJapan

自己免疫疾患：サイエンスに基づく診療

(Sciencebasedmedicine)を目指して

△
万 有賀正（北海道大学大学院医学研究科小児科学分野教授）

200S年10月3日陰)～5日（日）

北海道大学学術交流会館

〒060-0808札幌市北区北8条西5丁目

TELO11-706-2141

長
期
場

Ａ
面

△
万

事務局長：川村信明

事務局：北海道大学大学院医学研究科小児科学分野

〒060-8638札幌市北区北15条西7丁目

TELO11-706-5954 FAXO11-706-7898

E-mail praj2008@med.hokudai.ac.jp

URLhttp://square.umin.ac.jp/praj2008/





－■一

挨拶
が
」

この度、札幌にて第18回日本小児'ノウマチ学会総会・学術集会をお世話させていただ

く事になりました。期間は2008年10月3－5日、場所は北大構内の学術交流会館を予定

しております。大変光栄に思うとともに責任の重さを痛感しております。

近年の基礎免疫学、臨床免疫学等の進歩に伴って小児'ノウマチ関連疾患の病因、病態

に関しての知見が飛躍的に蓄積されてきています。特にこの数年では様々な疾患におい

て分子標的治療が可能になってきました。その結果、いわゆるピンポイント治療による

病態への介入という観点からも病態解明が可能になってきています。また、 Thl7や

iTregというあらたな免疫機構の発見とその理論付けが進み、 ’ノウマチ関連疾患の病態

解明への応用が期待されています。この様な流れを考え、学会のテーマを「自己免疫疾

患：サイエンスに基づく診療(Sciencebasedmedicine)を目指して」といたしました｡｢エ

ビデンスに基づく診療」と共に'ノウマチ診療基盤の両輪となってこの分野の疾患に苦し

む子どもたちの助けになればと思っております。

小児の'ノウマチ性疾患は決して多い病気では有りませんが、診断や治療に苦盧されて

いる患者さんを持つ臨床医は少なくないと推測しております。今大会では、本学会の特

徴である原点：個々の症例を大事にすること－困っている症例を持ち寄って、皆さんで

議論を深める－を学会の基本的構成に考えております。

北海道の10月初旬はさわやかな秋の気候を､おいしい秋の味覚を堪能できる時候です。

北海道は遠くていらっしゃるのは大変かも知れませんが､多くの方に参加していただき、

有意義な会にしたいと思います。是非とも秋の北海道においで下さい。

2008年8月吉日

第18回日本小児'ノウマチ学会総会・学術集会

会長有賀正



／

薬学部

エロ

》

諾
識
読
鍵
溌
溌
鑪

》
需
一
》

評
鐸
蓉
辨
一
》
》

や

洗

肝

魂

謡
誰

坐

【

銀
品

西

５

や

即

通

雫

『

押

《》ゞ“

峠
蔬

干鼎

《

鐸

燕

蕊

郷

一

幅

大
韓
“

蝉

製議

▲

》
唾
や
無
如
轆
や
準

叫
堆
や
畢
露
咋
蛎
張
蝶
癖
や
咋
研

桁
呼
か
心

一トェ

地下鉄 ：:ツ
北12;条駅"､
左::茸…蕊塞…: 『"“
廷…:: :瀞…綱榊禽:W"

錐

:……:篭…:…if-
蕊 :

”露蕊漂職麩獣:鑿泌
｡ ﾛ ﾛ ﾛ . 二 ﾆﾆ｡ ■ ｡ , ｡ ｡ q ﾛ ■ E二 ｡

# 1
≦縄 :…鑿=: :"" :、$’
蛾辮蕊ふ";:溌泌" ”
rン札幌北大前

． j1

3アズ蕊ンホラノ

驚篭辮辮辮誰ボ
－ 1蕊撫: ‘:…:竃舩:”
;f :!I1

K日 2 日.』 2 . L 日 ‘日 ;』 主 : F2 : . : : 1 ,1 : , 『｡

－“綜篭職誰 ＊

燭鯉狸ヌ 誹織鷺海道鍵農大
理
鴬
部k》

い

今

《蔽

鞠

零

懲
》
露

鬮
一
》
麺
抄
》
一

評

一

去

壼

畢

認
》

》
貿
許
憩
昼
蕊
》
一
一

創
成
川

し

④
○札幌中央

札幌駅
郵便局

二一一 象○
大丸デ

●： ：

センチユリー､: :％
ロイヤルホテル“

■ 課夛札幌店
.君冒.≠尋邸浄に鷺 睦 : .Ⅳ. .』 鄙 . :L淫 零

溌凝蕊･蕊“:錘 .:“篭零呂蕊 単

F 踊・ ､ 砧 浄
呼 芋 :鐸 ｺ 鷺
X室卜 態

北5条通

西
Ⅱ
丁
目
迎

○鉄道病院
北大植物園 北海道庁

○厚生年今会館
中央警察署⑭

北1条通

熊 =Ⅲ 「x､地下鉄東西線大＃通 訟園：

j"導き4剖箸 4拳畠 澤趙*W學寺 塞ぎ =封 も｡蕊 5挙占 ＝さ 4筆M牟彗 串寺. 挙占 ざ盛 鑿 巻客 ；b畠畠 :$夢 盈華 尚君. 畠蕊制 1＄露: ;1雷主目 韮
諾レビ塔 至白石

北海道大学学術交流会館〒060-0808札幌市北区北8条西5丁目

叛諺瀧空巻よ〃北京道オ学学紘交錆会館菱での交趨アクセス

新千歳空港から札|幌駅までは、 JR(快速エアポート、 15分おき、所要時間約36分）かバス（北都交通、

北海道中央バス、所要時間約70分） をご利用下さい。

札幌駅到着後、西改札口を出て、北口へお進み下さい。北海道大学学術交流会館までは北口より、徒歩

5分です。

※車の乗り入れはできません。

／ 、
－

／ ､

眼
札
幌
駅

徒歩： 5分
------‐--------------------妄JI9,榊一二

新
千
歳

学
会
会
場

（
北
大
学
術
交
流
会
館
）

(15分毎）

ロ
都
札
幌
駅
前
お
よ
び

ノ
先
航
空
会
社
市
内
菫
匡
副

空
徒歩： 5分

----------------------‐‐一二バス：70分＞
1 ,000円

(20分毎）

｡

乙一



食藤棚

WC WC

■ ■

貢、貢、 ／〆
′

／〆
′

倉庫 EV
、

缶が》向蹄缶識缶搾

〆

、／、〆

園〆 、
三

、

｜ l l l l l l l ｜ ｜ ｜

｜ ｜ ｜ ｜ l l l l

l l ｜ ｜ ｜ ｜ ｜ ’

ノ匙

、／

' ’ ’ 1ノ、ノ、

陰陰

■ ■

圃亜ヨ給湯室
■ [ ］ (応接室）

｢ﾗﾛｰ方即 函
第6会議室 第4会議宝

(第3会議室） (第5会議室）

ﾉ、ノ、l Lノ、〆、

翻 翻
↑
ｚ
四

I

■■

第
一
会
議
室 爵I

小
講
堂

闇

戸
ｚ
四

I

匡．“…” …霞 翻
｢日~ﾜｰ万二1

計｢盃1ト
ー

第2会議室 機械室倉庫事務所
WCIWC

1
ﾛ■■■■■■■

－QJ



第18回日本小児リウマチ学会総会・学術集会のご案内

■参加者の方へ

・会 期 2008年10月3日(金) ･ 4日出･ 5日(日）

・会 場 北海道大学学術交流会館（札幌市北区北8条西5丁目）

・総合受付

会期中を通して北海道大学学術交流会館1階ホール第1会議室前に学術集会総合受付を設置しま

す。受付開始は、 3日は午後1時30分から、 4日・ 5日は午前8時からです。

・参加登録費

学術集会の参加登録費は10,000円（医師以外は5,000円）です。

参加費を受付で納入し、ネームカード（兼領収書）をお受け取り下さい。ネームカードに氏名・

所属をご記入の上、会場内では必ずご着用ください。

なお、事前登録は行いません。

年会費未納の方は総合受付でお手続き下さい。

新規入会ご希望の方は総合受付で入会手続き （入会費8,000円）をして下さい。なお、入会手続

きをされた方は受付で抄録集をお渡し致します。

・プログラム・抄録集

事前送付されている方は、必ずご持参ください。

会場での販売は1部2,000円です。 （参加登録費には抄録集代金は含まれません｡）

。ウェルカムパーティー

10月3日㈲18:40から20:00まで北海道大学百年記念会館「きやら亭」にて開催いたします。

参加登録いただいた方は無料ですので、お誘い合わせの上ご参加下さい。なお、会場内ではネー

ムカードをご着用くだきい。

・懇親会

10月4日出19:00から京王プラザホテル札幌2階「エミネンスA」 （札幌市中央区北5条西7丁

目2－1）で行います。北海道大学学術交流会館から南門を出て徒歩5～10分のところです。参

加登録いただいた方は無料ですので、お誘い合わせの上ご参加下きい。なお、会場内ではネーム

カードをご着用ください。

■単位取得について

・日本小児科学会専門医資格更新研修単位（参加8単位）

・日本リウマチ学会専門医資格更新研修単位（参加3単位）

・日本アレルギー学会専門医資格更新研修単位（参加2単位、発表2単位）

■口演発表の方へ

1）発表時間

・一般演題、ワークシヨツプの発表時間は、口演6分、討論4分（計10分）です。また、 ミート ・ザ・

エキスパーツの発表時間は、口演6分、討論6分（計12分）です。いずれの発表も時間厳守でお願い

します。

2）発表方法

・口演発表はすべてPc (パソコン）による発表のみとざせていただきます。

お持ち込みいただけるメディアは、 USBメモリ、 CD-R、 DVDのみとさせていただきます。

フロッピーディスクやMOは受付けておりませんのでご注意ください。

・会場に用意するPCはWindowsXPで、使用するアプリケーシヨンはWindows版PowerPoint2003で

す。他のVersionのPowerPointで作成された方は予めPowerPoint2003での動作状況をご確認下さい。

－4－



・文字フオントはPowerPointに設定きれている標準的なフォントをご使用<だきい。特殊なフォント

はご使用にならないでください。推奨フォントは下記の通りです。

日本語表記の場合;MSゴシック、MSPゴシック、MS明朝、MSP明朝、 OSAKA (Mac)

英語表記の場合;Century、 CenturyGothic、 Arial、 TimesNewRoman

・動画ファイルを含む場合は、事前に学会事務局にお問い合わせ下さい。

･ PCの持ち込みはMacintoshのみで対応致します。

一般的な15pinモニターケーブル(D-subl5)に接続いたしますので、必ず変換コネクターをお持ち

下さいますようご注意下さい。

ACアダプターを必ずお持ち下さい。

スクリーンセーバーならびに省電力設定は事前に解除しておいてください。

3) PC受付

，発表者は、発表予定30分前までに総合受付横の発表者受付まで発表メディアをご持参いただき、 PC

受付をお済ませ下きい。

･ PCの操作は演台にて演者ご本人にお願い致します。

、事務局で用意したPC内にコピーした発表データにつきましては、発表終了後、学会事務局で責任を

持って削除いたします。

4）次演者席

・次演者の方は、発表10分前までに次演者席にご着席下さい。

■座長をされる方へ

・担当されるセッションの10分前には次座長席にご着席下さい。

・時間厳守でお願い致します。

■討論、追加発表される方へ

・発言される方は、座長の先生の指示に従ってください。

・討論用マイクを使って、ご所属・氏名を述べてからご発言をお願いいたします。

■その他のご案内

・総会は10月5日(日)午前11時40分より北海道大学学術交流会館2階「講堂」にて開催いたします。参

加される会員全員の出席をお願いします。なお、欠席を予定される方は事前に送付される委任状の返

送をお願い致します。

・運営委員会は10月3日(金) 12:30～14:00北海道大学学術交流会館1階「第2会議室」にて開催い

たします。

・クロークは北海道大学学術交流会館1階「第3会議室」にて、以下の時間帯で設置いたします。各日、

お引取り忘れのないようお願いいたします。

お預かり日時: 10月3日（金）午後1 :30から午後7 :00

10月4日(土） 午前8 ：00から午後6 ：30

10月5日（日）午前8 :00から午後3 :30

・10月4日・ 5日、北海道大学学術交流会館2階講堂前ロビーに、ドリンクコーナーを設置いたします。

・会場周囲には十分な駐車場がありませんので、できるだけ公共交通機関にてお越し下さい。

■一般的注意事項

・会場内は禁煙です。

・会場内での携帯電話の使用はご遠慮下さい。マナーモードもしくは電源をお切り下さい。

－5－
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8:30～9:20

血管炎症候群
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JIA-1

座長:松林正
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9:009:009:00

9:10～10:O0

JIA-2

座長:川合博

9:20～10;10

MCTD,APS
座長:三好麻里
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’
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灘鱗FrF3

10:0010:00 10:00～10:50

JIA－3

座長:和田靖之

10:00

10:10～11 ：00

IBD,SS,保健
座長:高橋豊

11 ：0011 ：00 11 ：00～12:00

特別講演
座長:有賀正

演者:吉村昭彦

11 ：00～11 ：40

会長講演
座長:崎山幸雄演者:有賀正

11 ：00

11 :40～12:00総会

12:0012:00 12:00

12:10～12:55 【第1会議室】

ランチョンセミナー1
座長:横田俊平

演者:鈴木康夫

【第1会議宝】12:10～12:55

ランチョ
座長

演者

ンセミナー
赤城邦彦

上阪等

2
12:30～14:00 【第2会議室】

13:00 13:00～13:50

SLE-1

座長:相原雄幸

13:00 13:00～13:40

強皮症、その他
座長:藤田之彦

13:00

運営委員会

13:40～14:30

皮膚筋炎－1
座長:小林信一

13:50～14:30

SLE-2

座長;岩田直美

14:0014:00 14:00

(開会挨拶）

14:30～15:10 【第1会議室】

ミート･ザ･エキスパーツ
座長:小林一郎

14:30～15:20

自己炎症症候群－1
座長:西小森隆太

14:30～15:20

皮膚筋炎－2
座長:永井和重15:0015:0015:00

15:15～17:30 【第1会議室】
(閉会挨拶）15:20～15:50

自己炎症症候群－2
座長:上松一永

ワークショップ

座長:(1 )下条直樹

(2)伊藤保彦

（3）村田卓士

16:00 16:00～18:00

シンポジウム

座長:今中啓之

森雅亮

演者:横山仁

今川智之

渥美達也

小林一郎

今中啓之

16:0016:00

17:0017:0017:00

17:40～18:30 【第1会議室】

イブニングセミナー
座長:稲毛康司

演者:武井修治

18:0018:0018:0018:00

灘18:40～20:00

【北大百年記念会館きゃら亭】
票汗許’‘
｡，とげ凸辱

19:00

'9:001 !攪豐弊ﾎﾃﾙ札幌，
19:0019:00

ウェルカムパーティー

懇親会
20:0020:0020:00

イ
萌
岬
伊
曲

訳
辱
‐
‐
，
蛎
撮
、

ケ
ゲ
叫
拘
、
．
浄
聡
稚
騨
曲
哩
‐

齢
藩
認
軸
●
士
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会長講演10月5日（日) 11:00～11:40 [北海道大学学術交流会館講堂］

座長：崎山幸雄ようてい小児科アレルギー科クリニック

｢原発性免疫不全症に伴う自己免疫疾患」

演者：有賀 正北海道大学大学院医学研究科小児科学分野教授

特澗講演10月4日出11:00～12:00 [北海道大学学術交流会館講堂］

座長：有賀 正北海道大学大学院医学研究科小児科学分野教授

｢サイトカインによるThlフヘルパーT細胞制御のメカニズムと病態」

演者：吉村昭彦慶應義塾大学・医学部・微生物学免疫学教室教授

シンポジ密ム10月4日出16:00～18:00 ［北海道大学学術交流会館講堂］

｢小児リウマチ疾患：知っておくべき合併症」

座長：今中啓之鹿児島大学大学院医

森 雅亮横浜市立大学小児科

鹿児島大学大学院医歯学総合研究科小児科学分野

S-01 ISN/RPS2003分類によるループス糸球体腎炎の解析

横山 仁金沢医科大学腎機能治療学

S-02小児リウマチ性疾患における合併症血球貴食症候群

今川智之横浜市立大学附属病院小児科

S-03抗リン脂質抗体の抗原特異性と血栓原性

渥美達也北海道大学大学院医学研究科内科学講座・第二内科

S-04小児膠原病に合併する間質性肺疾患一小児皮層筋炎を中心に－

小林一郎北見赤十字病院小児科

S-05小児膠原病と感染症

今中啓之鹿児島大学大学院医歯学総合研究科小児科学分野
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ワ…クショッブ

生物学的製剤：小児における治療の実際10月3日（金） 15:15～17:30

座長：下条直樹千葉大学大学院小児病態学

伊藤保彦日本医科大学小児科

村田卓士大阪医科大学小児科

(1)TNF阻害療法

WS-01 インフリキシマブが有効であった若年性特発性関節炎の1例

川崎幸彦公立大学法人福島県立医科大学小児科

WS-02 インフリキシマブ治療中に妊娠した多関節型若年性特発性関節炎の一例

黒澤るみ子横浜市立大学医学部小児科

WS-03インフリキシマブが有効であった多関節型JIA3例の抗CCP抗体、 MMP-3の推移

の検討

五十嵐徹日本医科大学小児科、東京女子医科大学附属膠原病リウマチ通風センター

WS-04難治性関節炎を合併した全身強皮症の一例

佐野史絵天理よるづ相談所病院小児科

WS-05若年性特発性関節炎に対する在宅自己注射指導の実際

汲田明美あいち小児保健医療総合センター看護部

(2) IL-6阻害療法：症例

WS-06 トシリズマブ使用経過中に、 so-JIAの再燃が認められた女児例

有馬孝恭千葉大学大学院医学研究院小児病態学

WS-07 トシリズマブ治療経過中に関節炎の再燃を認めた全身型若年性特発性関節炎3症例

岩田直美あいち小児保健医療総合センター

WS-08 トシリズマブによしノアナフィラキシー様反応を呈した全身型若年性特発性関節炎

の女児例

玉城裕史大阪医科大学小児科

WS-09 トシリズマブによる治療中にマクロファージ活性化症候群の合併を疑う全身型若

年性特発性関節炎の1例

安部信吾兵庫県立こども病院免疫アレルギー科
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(3) IL-6阻害療法：臨床的検討

WS-10 トシリズマブ使用中に人工肛門閉鎖術（回腸一下行結腸吻合術）を施行した症例

梅林宏明宮城県立こども病院総合診療科

WS-11 生物学的製剤を導入した若年性特発性関節炎の患児における関節超音波検査

原 良紀横浜市立大学医学部小児科

WS-12 トシリズマブ投与中の全身型若年性特発性関節炎患者に対するインフルエンザワ

クチンの応答性・安全性の検討

篠木敏彦横浜市立大学附属病院小児科

WS-13若年性特発性関節炎に対するトシリズマブ長期投与中における各種ウイルス感染

症の検討

今川智之横浜市立大学医学部小児科

イブ皇ングセミナ… 10月3日（金） 17:40～18:30 [北海道大学学術交流会館第1会議室］

座長：稲毛康司日本大学医学部付属光が丘病院小児総合診療科

難治性JIAに対する生物学的製剤－その適応、選択、残された問題点

演者：武井修治鹿児島大学医学部保健学科教授

ランチ藁ンセミナー； 10月4日出12:10～12:55 ［北海道大学学術交流会館第1会議室］

座長：横田俊平横浜市立大学医学部小児科教授

関節リウマチに対する薬物療法

一メトトレキサー卜(MTX)の積極的使用と生物学的製剤使用で寛解を目指す－

演者：鈴木康夫東海大学内科学系リウマチ内科教授

ランチ薯ンセミナー鷲 10月5日（日） 12:10～12:55 [北海道大学学術交流会館第1会議室］

座長：赤城邦彦神奈川県立こども医療センター母子保健室長

膠原病領域におけるγグロブリン療法の基礎と臨床

演者：上阪 等東京医科歯科大学大学院膠原病・リウマチ内科准教授
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ミーI、。ザ・塾キスバ…ツ10月3日（金） 14:30～15:10 [北海道大学学術交流会館第1会議室］

司会：小林一郎北見赤十字病院小児科

症例検討

ME-01超低出生体重児、先天奇形児で若年性特発性関節炎が疑われた1症例

大森意索都立墨東病院周産期センター新生児科

ME-02 Sj6gren症候群を合併し、間質性肺炎とアカラシアを併発した自己免疫疾

患の1例

野田幸弘関西医科大学小児科

ME-03無痛性の多関節炎と多発性腫瘤を呈し診断に苦慮している6歳女児例

尾形善康佐賀大学医学部小児科

一般演題

JIA-1 10月4日出8:30～9:10

座長：松林 正聖隷浜松病院小児科

O-01 急速に骨変化を来した関節型若年性特発性関節炎の一例

中野直子松山市民病院小児科

0-02著明な頚部リンパ節腫脹を主症状とした全身型若年性特発性関節炎の一例

谷口奈穂関西医科大学附属枚方病院小児科

O-03 リウマチ熱症状で発症した全身型若年性関節リウマチの’例

鬼頭敏幸滋賀県立小児保健医療センター小児科

O-04最近経験したリウマチ熱の2例

北村綾香京都市立病院小児科

JIA-2 10月4日出9:10～10:00

座長：川合 博長野県立こども病院

0-05若年性特発性関節炎多関節型を発症した22qll欠損症候群の女児例

佐藤 智東京医科大学八王子医療センター小児科
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O-06若年性特発性関節炎の治療中に劇症肝不全に至ったー例

武田義隆済生会横浜市東部病院こどもセンター

0-07全身型若年性特発性関節炎(sJIA)の経過中に重度の肝機能異常を呈した2例

中島章子横浜市立大学小児科

O-08 Leucovorin(LV)がMethotrexate(MTX)の効果を減弱したと考えられた若年性特

発性関節炎(JIA)症例

八代将登岡山大学大学院医歯薬総合研究科小児医科学

0-09 メソトレキセー卜の副作用と考えられる白血球減少後に寛解に至った全身型特発性

関節炎の一例

山崎康博北見赤十字病院小児科

JIA-3 10月4日出10:00～10:50

座長：和田靖之東京慈恵医大柏病院小児科

O-10白内障によしﾉ急激な視力低下を来たし水晶体吸引術を要した若年性特発性関節炎少

関節型の一例

百村芽衣帝京大学医学部小児科

マクロファージ活性化症候群を発症した、関節炎を認めない全身型若年性特発性関

節炎が疑われた1例

深尾大輔日本赤十字社和歌山医療センター小児科

O-11

O-12マクロファージ活性化症候群を合併し血漿交換療法を必要とした全身型若年性特発

性関節炎の4歳男児例

内田智子千葉県こども病院アレルギー科

O-13マクロファージ活性化症候群に移行した全身性若年性特発性関節炎の治療経過と血

清IL-18値の推移

重村倫成信州大学医学部小児医学講座

0-14若年性特発性関節炎JIA470例の臨床病態一小児慢性特定疾患治療研究事業（小慢）

データを用いた二次調査

安村純子鹿児島大学医学部小児科
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SLE-1 10月4日出13:00～13:50

座長：相原雄幸横浜市立大学センター病院小児科

O-15バルプロ酸による薬剤性ループス、もしくは亜急性皮層ループスが疑われた一女児例

鹿間芳明神奈川県立こども医療センター感染免疫科

O-16 TMAと著明な蛋白尿を呈したSLE女児

岡本奈美大阪医科大学小児科、済生会吹田病院小児科

O-17肝機能障害で発症し抗リン脂質抗体症候群を合併した全身性工リテマトーデスの小

児例

坂本謙一京都市立病院小児科

O-18小児SLEにおけるループス腸炎の一例

金高太一東京都立大塚病院小児科

O-19 SelectivelgAdeficiency、てんかんを合併したダウン症女児にSLEを発症した1例

藤田之彦日本大学医学部小児科

SLE-2 10月4日出13:50～14:30

座長：岩田直美あいち小児保健医療総合センター感染免疫科

0-20初発時に呼吸器症状の乏しい肺出血を起こしたSLE女子例

山崎雄一鹿児島大学大学院医歯学総合研究科小児科学分野

O-21 多彩な神経症状を呈したCNSループスの女児例

金城紀子琉球大学医学部小児科

O-22当院におけるSLE合併妊娠の分娩予後および児の発達予後についての検討

吉川尚美順天堂大学医学部小児科

O-23本邦における小児SLEの臨床病態とその予後の変化-1995-2006調査

鍬田直美鹿児島大学医学部小児科
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自己炎症症候群－1 10月4日出14:30～15:20

座長：西小森隆太京都大学大学院発達小児病態学

O-24 PAPA(pyogenicsterilearthritis,pyodermagangrenosum,andacne)症候群が

疑われた一例

金子詩子横浜市立大学小児科

O-25家族性寒冷墓麻疹の一男児例

小川 敦東京大学医学部小児科

O-26扁桃摘出術後も発熱を認めたPFAPAの1例

吉野弥生日大練馬光が丘病院小児総合診療科

O-27 PeriodicfeverwithAphtousPharyngitisandAdenitis (PFAPA)症候群と考えら

れた2幼児例

井庭慶典近畿大学医学部小児科学教室

O-28長野県における周期性発熱､アフタ性口内炎､咽頭炎および頚部リンパ節炎(PFAPA)

21症例の検討

石田岳史信州大学小児科

自己炎症症候群－2 10月4日出15:20～15:50

座長：上松一永信州大学医学部小児医学

O-29若年性特発性関節炎の診断で経過観察中にぶどう膜炎を発症し、遺伝子異常から若

年性サルコイドーシスと診断された女児例

今吉美代子医療法人至慈会高島病院小児科

O-30若年性サルコイドーシスにおける発熱～若年性特発性関節炎との鑑別

酒井秀政京都大学大学院医学研究科発達小児科学

0-31若年性サルコイドーシスとブラウ症候群：病名統一の必要性について

岡藤郁夫京都大学大学院医学研究科発達小児科学､神戸市立医療センター中央市民病院
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血管炎症候群10月5日（日） 8:30~9:20

座長：冨板美奈子千葉大学大学院小児病態学

O-32 Guillain-Barre症候群を合併したHenoch-Sch6nlein紫斑病の一例

長谷川真紀日本大学医学部付属練馬光が丘病院小児総合診療科

0-33結節性紅斑を伴ったステロイド反応性血管炎の一例

久枝義也洛和会音羽病院小児科

O-34腎血管性高血圧により診断に至った大動脈炎症候群の1例

南 博明奈良県立医科大学小児科

O-35下行大動脈閉塞による急性心不全で発症した大動脈炎症候群の一例

村山晶俊宮城県立こども病院総合診療科

O-36苔癬状枇糠疹および慢性関節炎の加療中に頭蓋内出血をきたし、最終的に大動脈炎

症候群と診断した3歳男児例

山口賢一聖路加国際病院アレルギー膠原病科

MCTD,APS10月5日（日) 9:20～10:10

座長：三好麻里兵庫県立こども病院アレルギー科

O-37肺高血圧症を合併した混合性結合組織病女児の一症例

大野敦子あいち小児保健医療総合センター感染免疫科

o-38 JIA→SLEの診断でMTX→ステロイド＋免疫抑制薬複数剤併用で加療され手指の

壊死と肺障害を来した混合性結合組織病の男児例

秋岡親司済生会京都府病院小児科、京都府立医科大学小児科

O-39混合性結合組織病の経過中に全身性工リテマトーデスの診断基準を満たした’例

佐伯敏亮相模原協同病院小児科、北里大学小児科

0-40網膜中心動脈閉塞症をきたし、一過性抗リン脂質抗体症候群と考えられた1例

井澤和司京都市桃陽病院小児科、島根県立中央病院小児科

O-41 病原性大腸菌0157による出血性大腸炎に続発した劇症型抗リン脂質抗体症候群

(CAPS)の一例

清水正樹金沢大学医薬保健研究域小児科学
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IBD,SS,保健10月5日（日) 10:10～11:00

座長：高橋 豊KKR札幌医療センター

0-42潰瘍性大腸炎の経過中にCIostridiumdifficile腸炎を合併した一例

古江健樹県立広島病院小児科

O-43 メサラジン投与中にCPK上昇を来たした潰瘍性大腸炎の1女児例

田端信忠近畿大学医学部小児科

O-44炎症性腸疾患に血清因子陰性脊椎関節炎を合併した1例

松林 正聖隷浜松病院小児科

O-45中学生の唾液分泌量の正常値の検討

冨板美奈子千葉大学大学院医学研究院小児病態学

O-46小児膠原病交流会の取ﾚﾉ組みと今後の課題

三宅香織あいち小児保健医療総合センター31病棟

強皮症、その他10月5日（日) 13:00～13:40

座長：藤田之彦日本大学医学部小児科

O-47強皮症の経過中に高度の脂肪性肝炎を併発した一男児例（第2報）

木下順平横浜市立大学医学部小児科

O-48冬季に指先の強い末梢循環障害で発症した抗卜ポイソメラーゼ’抗体陽性の1歳女児

黒田早恵千葉県こども病院アレルギー科

O-49 Shulman症候群の1例

菊地雅子横浜市立大学医学部小児科

O-50 Inflammatorymyofibroblastictumor (炎症性偽腫瘍）において発熱に伴うIL-6上

昇とNF-KB活性化の時相差

深野玲司山口大学大学院医学系研究科小児科学分野
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皮膚筋炎－1 10月5日（日） 13:40～14:30

座長：小林信一国立成育医療センター

0-51 皮層筋炎／多発性筋炎に急速進行性間質性肺炎を合併した1男児例

石川順一神奈川県立こども医療センター感染免疫科

O-52頚胸部の縦隔気腫を合併した若年性皮層筋炎による問質性肺炎例

河合利尚国立成育医療センター膠原病感染症科

0-53間質性肺炎を合併した若年性皮層筋炎一死亡例と生存例一

永井和重札幌医科大学医学部小児科

O-54難治性石灰化合併若年性皮盧筋炎に対するサリドマイドの効果

宮前多佳子横浜市立大学小児科

0-55当院で経験した若年性皮肩筋炎7例の検討

小林法元長野県立こども病院

皮膚筋炎－2 10月5日（日） 14:30～15:20

座長：永井和重札幌医大

0-56若年性皮層筋炎に線維筋痛症を合併した1例

安藤仁志あいち小児保健医療総合センター感染免疫科

O-57線維性骨異形成を合併した若年性皮層筋炎の1例

佐野仁美市立札幌病院小児科

O-58シェーグレン症候群の発症が考えられた皮層筋炎の一例

小川倫史北里大学医学部小児科、流山総合病院小児科

O-59クッシング症候群、腹膜気腫、腹壁肉腫を続発した小児発症皮肩筋炎の’例

岡田正人聖路加国際病院アレルギー膠原病科

O-60経過中に抗Jo-1抗体の低下を認めたamyopathicdermatomyositisの小児例

竹崎俊一郎北海道大学大学院医学研究科小児科学分野
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会長講演

座長崎山幸雄 (ようてい小児科アレルギー科クリニック）

原発性免疫不全症に伴う自己免疫疾患

有賀正(北海道大学大学院医学研究科小児科学分野教授）



〉
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会長講演

原発性免疫不全症に伴う自己免疫疾患

ありがただし

有賀正

北海道大学大学院医学研究科小児科学分野教授

自己免疫疾患は免疫バランスが異常で制御不能となっている病態と考えられているが、

多くは病因が不明であり、その病態も様々な分子が複雑に関連しているため、その本質

を理解する事は必ずしも容易ではない。一方、原発性免疫不全症はある一分子の欠陥に

よって免疫機構に重大な支障が生じ、その結果、易感染性を主症状とする遺伝性疾患群

である。まれな疾患ではあるが、一分子の欠陥という明らかな病因が生体にどのような

影響を与えるのかを知る事が出来る貴重なモデル; "Experirnentofnature''として免疫

学の発展に寄与してきた。現在も新たな病因遺伝子／病因分子の同定が次々と報告され

ており、その役割は継続している。自己免疫疾患と免疫不全症は、一般には正反対の病

態にあるものと理解されがちであるが、原発性免疫不全症でも免疫バランスが異常で制

御不能となっている病態という解釈も可能で、自己免疫疾患類似の病態を含んでいる可

能性がある。実際、原発性免疫不全症の中には自己免疫病態を合併することもあり、自

己免疫病態が主体となる疾患も含まれている。従って、それらの疾患では一分子の欠陥

によって自己免疫疾患が発生するモデルととらえる事が出来、原因不明である様々な自

己免疫疾患の発生機序を理解する一助になる可能性がある。本講演では、本学会のテー

マ； 「自己免疫疾患：サイエンスに基づく診療(Sciencebasedmedicine)を目指して」を

達成するため、自己免疫疾患を合併するいくつかの原発性免疫不全症疾患を取り上げ、

それぞれの疾患に伴う自己免疫病態を解説したい。本講演が病因不明であり病態が複雑

な自己免疫疾患の本質を理解する糸口となれば幸いである。
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特別講演

座長有賀正(北海道大学大学院医学研究科小児科学分野教授）

サイトカインによるThlフヘルパーT細胞制御の

メカニズムと病態

吉村昭彦 (慶應義塾大学・医学部・微生物学免疫学教室教授）
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特別講演

サイトカインによるThlフヘルパーT細胞制御のメカニズムと病態

よしむらあきひこ

吉村昭彦

慶應義塾大学・医学部・微生物学免疫学教室教授

これまで長ら<へルパーT細胞のドグマとされてきたThl/Th2の概念にここ数年大

きな変化がもたらされている。新しいエフェクターT細胞であるThl7の発見である。

Thl7はインターロイキン(IL) -17を産生する細胞として実験的自己免疫性脳脊髄炎

(EAE)の発症に関する研究から発見され、現在では真菌や細胞外細菌の排除、炎症性腸

疾患や関節炎'ノウマチにおいても重要な役割を果たすことが知られている。

試験管内においてはThl7の分化誘導にはIL-6+TGFpが必要であり、TGFβによっ

て誘導されるROR7'tがThl7誘導のマスター転写因子である。しかしTGFpは単独で

は転写因子Smadを活性化することで抑制性T細胞(Treg)のマスター遺伝子として有

名なFoxP3を誘導する。このようなTGFβで誘導されるFoxp3陽性細胞を誘導型抑制

性T細胞(inducibleregulatoryTcell; iTreg)と呼ぶ。興味深いことにThl7を誘導す

るためのTGFβはTregから産生される。Foxp3はROR7'tに結合してその転写活性を

抑制するために過剰なTGFβはThl7分化を抑制する。一方IL-6はFoxp3の誘導を抑

制することでROR7'tの活性を高めることでThl7分化を促進する。このようにThl7

とiTregは共生と同時に相互に抑制しあう複雑な関係にある◎

Thl7はIL-21や11-23によって増幅および機能が増強される。これらThl7誘導性

サイトカインIL-6,IL21,IL-23はすべて転写因子STAT3の活性化し、STAT3がThl7

分化に絶対的に必要である。一方ThlサイトカインであるIFNγ、Th2サイトカインで

あるIL-4はそれぞれSTAT1,STAT6を活性化し、Thl7を抑制する。STATlは

STAT3とSamdを抑制することでThl7分化を抑制している。

また峰岸らによってヒトにおけるSTAT3の変異は重度のアトピー性皮層炎と高IgE

血症を呈することが発見された(NN"加沌. 2007;448: 1058-62)が、患者T細胞は

STAT3の活性低下のためにThl7への分化が抑制される。その結果真菌感染や黄色ブ

ドウ球菌感染が拡大すると考えられている。

本講演ではサイトカインによるThl7の分化制御について、その研究の歴史と最新の

情報をまとめて、できるだけ平易に伝えたい。
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シンポジウム

座長今中啓之(鹿児島大学小児科)、森雅亮(横浜市立大学小児科）

｢小児リウマチ疾患：知っておくべき合併症テ一マ
」





－

s-m

ISN/RPSEOOB分類によるループス糸球体腎炎の解析

よこやま ひとし おくやまひろし

横山仁、奥山宏

金沢医科大学腎機能治療学

抄録：

本シンポジウムにおけるリウマチ性疾患において知っておくべき合併症としての

これまでの病理学的評

を交えて総括したい。諜鶚器嘉論語謡鵠鰐蕊墨籠墓
金沢大学・金沢医科大学腎臓内科におけるLGN91例（男性11例、女性80例）を対象と

したISN/RPS2003分類による評価では、初回腎生検における病理所見IV-S型もしく

はIV-G型は、血清クレアチニン値や臨床的再発とともに腎死に対する有意因子であっ

た。さらに透析療法導入後を含めた生存に関して、抗'ノン脂質抗体症候群(APS)あるい

はネフローゼ症候群の合併が危険因子であった。従来の報告でも、 IV-G型とくにIV-G

(A/CもしくはC)型の予後が不良であることは一致している。一方、 IV-S型に関して

は、IV-G型より不良、同等あるいは良好と必ずしも一定ではなく、特に壊死性病変を主

体とするIV-S型については、その病因を含めて再検討が行われている。

LGN治療では、病理所見を踏まえて指針を立てるが、従来のWHO分類IV型に対する

メチルプレドニゾロン・パルス療法と静注シクロフオスフアミドにくわえて寛解導入・

維持療法におけるミゾ'ノビン・パルス療法、 ミコフェノル酸モフェチル、難治例に対す

る抗CD20抗体などの生物製剤の効果が報告されている。なお、V型に対しては、十分

なエビデンスに基づく明確な治療指針はなく、今後のメチルプレドニゾロン・パルス療

法と静注シクロフォスフアミドによるNIHプロトコルや本邦で適応が拡大きれたタク

ロ'ノクスの治療成績が待たれる。

以上より、新分類によるLGN病型診断は、臨床において腎予後を判定する上で有用な

指標であり、これらを用いた適切な治療法選択とこの分類に含まれないAPS等の合併

を参考に集学的治療の構築が可能と考えられる。
－
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S-02

小児リウマチ性疾患における合併症血球寅食症候群

いまがわともゆき

今川智之

横浜市立大学附属病院小児科

小児')ウマチ性疾患は慢性炎症性疾患であり、遺伝的要因、感染因子や環境要因など

さまざまな病因により発症する。血球貧食症候群は、原疾患や感染症などによりTNFq

やインターフェロンγなど多種の炎症性サイトカインが血液中に放出されるサイトカイ

ンストームを来たし多臓器障害を生じる症候群である。全身型若年性特発性関節炎

(S-JIA)の経過中に発症する「マクロファージ活性化症候群(MAS)」が小児リウマチ性

疾患で認める血球貧食症候群として最も多く認め、またS-JIAの予後不良因子として

MASが挙げられている。その他、全身性工'ノテマトーデスでも「自己免疫関連血球貧

食症候群」として認められる。血球貧食症候群の病態・治療についてMASを中心に提

示したい。

MASは、S-JIAの経過中に突然稽留熱となり肝脾腫が増大し臓器障害が進行し気付

かれることが多い。また、白血球数やCRPが発熱や全身状態の悪化に対して見かけ上

の改善を認めることも特徴である。炎症性サイトカインを'ノアルタイムに測定すること

は困難であり、臨床症状と検査から病態の進行を把握する必要がある。MASでは多臓

器不全への進行を短時間に来すため病態把握は重要である。病態進行は、 (1)CRPなど

炎症マーカー、 (2)血球減少、 (3)凝固線溶系異常、 (4)血清フェリチン・尿β2MGなどサ

イトカイン誘導蛋白増加、 (5)AST/LDHなど細胞障害マーカー上昇、 (6)脂質異常、 (7)

血清アミラーゼ・クレアチニンなど多臓器不全マーカー上昇など7項目の評価が重要で

ある。

MASの治療として病態に対する治療を行う。 (1)活性化マクロファージの抑制とし

てステロイド薬､特に'ノポ化ステロイドの投与、 (2)臓器障害の抑制としてのシクロスポ

'）ンの点滴静注治療、 (3)凝固線溶系異常に対する抗凝固療法を行う。 (4)サイトカイン

ストームに対する血漿交換療法を行う。

一
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S-胴

抗リン脂質抗体の抗原特異性と血栓原性

あつみ たつや

渥美達也

北海道大学大学院医学研究科内科学講座・第二内科

抗リン脂質抗体症候群(APS)は、自己免疫血栓症あるいは自己免疫妊娠合併症と理解

され、患者血中に存在する一群の抗'ノン脂質抗体は病原性自己抗体であると認識されて

いる。一方、 invitroでは抗'ノン脂質抗体は「ループスアンチコアグラント｣、すなわち

抗凝固作用をもっており、特になぜ血栓傾向と相関するのか謎とされてきた。抗'ノン脂

質抗体は抗原特異性は多様であるが、おもな対応抗原は、 ’ノン脂質に結合したβ2－グ'ノ

コプロテインI(62GPI)とプロトロンビンである。これらの抗'ノン脂質抗体は液相でも

条件によって向凝固の作用をもつ。また、向血栓細胞を活性化して、外因系凝固因子の

イニシエータである組織因子を誘導してトロンビン生成を促進する。

我々は、β2GPI依存性モノクローナル抗カルジオ'ノピン抗体(aCL/e2GPI)を用いて単
球活性化の機序を検討した結果、p38MAPK経路に依存した活性化がaCL/"2GPIに誘

導される最終産物である組織因子発現に必要であることを見出した。そして最近、 もう

ひとつの抗'ノン脂質抗体であるホスファチジルセ'ノン依存性抗プロトロンビン抗体

(aPS/PT)による単球活性化の機序、さらに詳細に向血栓細胞への抗リン脂質抗体の作

用を検討した。その結果、 aPS/PTは細胞表面ホスファチジルセ'ﾉンに結合したプロト

ンビンを介して単球に結合し、 aCL/e2GPIとaPS/PTは共通の細胞活性化経路

(p38MAPK)を介して向血栓細胞を活性化していることがわかった。抗'ノン脂質抗体に
よるこれらの現象は、細胞表面の陰性'ノン脂質の発現による自己抗原の結合が重要なス

テップであり、細胞膜内側に分布する陰性'ノン脂質を能動的に細胞外へくみだすLipid

Scramblaselがそれを制御している重要分子であることが明らかとなった。

一連のこれらの反応が制御できれば、 より特異的な治療法の開発が可能となる。

I
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S-M

小児膠原病に合併する間質性肺疾憲一小児皮虐筋炎を中心に－

こばやしいちろう

小林一郎

北見赤十字病院小児科

問質性肺疾患は膠原病の合併症の中でも生命に関わる重篤な病像を呈することの多い疾

患である。問質性肺疾患には治療薬の副作用によるものもあるが、小児では稀である。

成人の皮層筋炎においては50％以上に問質性肺疾患が合併するとされており治療に抵

抗する例もしばしば認められる。一方、小児皮層筋炎においては、その半数近くに呼吸

機能検査上の異常が見られるとされながら、実際に画像診断や生検によって診断される

例は少ない。近年になり問質性肺疾患を合併した若年性皮層筋炎の報告が増加し、以前

考えられていたほど稀ではないことが示唆されている。北大小児科では1990年からの

12年間でlO例の若年性皮層筋炎を経験し、 うち5例に問質性肺疾患合併をみとめた。

この高い合併率は、重症例のみが大学病院に紹介されるという地域特性によると考えら

れる。内訳は男児2例、女児3例で、発症時年齢は4-14歳であった。2例は筋原性酵素

の一過性上昇を認めたが明らかな筋力低下を欠き、hypomyopathicDMと考えられた。

Jo-1抗体はいずれも陰性であった。 1例は急速な呼吸不全の進行と気胸の合併で死亡し

たが、他の4例はステロイドパルス療法およびプレドニン経口投与とcyclosporineA

の併用で改善した。2例においては血小板減少に対しガンマグロブ'ノン療法を行った。

KL-6はいずれの症例でも上昇しており、診断に有効と考えられた。一方その改善は

CT所見や呼吸機能検査所見より遅れたことから、 ｝ノアルタイムな評価には画像や呼吸

機能検査が勝ることが示唆された。これらの症例の多くは診断・治療に苦慮しており、

個々の経過の検討を通して実地診療において注意すべき点に触れたい。

グ
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S-05

小児膠原病と感染症

いまなかひろゆき

今中啓之

鹿児島大学大学院医歯学総合研究科小児科学分野

膠原病では疾患本態の免疫異常に加えてステロイドや免疫抑制剤、そして近年は生物

学的製剤による治療のため感染の危険が増加しており、臨床の現場では日和見感染を中

心に細心の注意を払う必要があり、感染症は小児膠原病経過中の難治性病態として重要

である。

一方、膠原病の発症、再燃、軽快にウイルスを始めとする感染症が関与することもし

ばしば経験するが、その機序については不明な点が多い。我々の施設では感染症がJIA

の病態に影響を与えたと思われる5症例6ケースを経験している。このうち感染症を契

機に寛解状態から再燃したものが1ケース、症状が軽快したものが5ケースあり、軽快

状態が持続したケースでは免疫グロブ'ノンの減少、CD4/CD8比の低下などが観察され

た。これら感染に伴うJIA症例の免疫病態の変化を集積して解析することは、 JIAの病

因・病態の解明に有益であると考えられる。

また積極的に感染予防を図るという観点から、小児膠原病患者に対し予防接種を行う

ことは意義が高い。抗IL-6受容体抗体加療をしているJIA患者に対するインフルエン

ザ予防接種の安全性､有効性を検討するため､JIA15名（全身型10名、多関節型5名)に

A/NewCaledonia,A/NewYorkandB/Shanghaiの予防接種を行ったところ、重篤

な副反応は認められずA/ニューカレドニア5名（全身型3名、多関節型2名)、A/

ニユーヨーク10名（全身型6名、多関節型4名)、B/上海4名（全身型1名、多関節型

3名）で抗体上昇が認められた。全身型1名で疾患の活動性の悪化が認められたが、接

種との関連性を明らかにはできなかった。この結果、抗IL-6受容体抗体で加療してい

るJIA患児にインフルエンザ予防接種は有効であった。他の生物学的製剤使用例など

にも適用できる結果と考えている。

JIA以外の'ノウマチ性疾患では､SLEで感染症が死因となることが多く注意を要する。

我々の施設でもSLE患児で水痘に罹患し死亡した症例、化膿性関節炎に罹患した症例

を経験したが、実際には帯状庖疹をおこす症例が多く1ノスクファクターの検討など何ら
かの対策が必要と思われる。

I
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WS-01

インフリキシマブが有効であった若年性特発性関節炎の1例

かわさきゆきひこ

○川崎幸彦、高野恵、陶山和秀、橋本浩一、鈴木順造、細矢光亮

公立大学法人福島県立医科大学小児科

［目的］近年、難治性の若年性特発性関節炎(JIA)に対して、抗サイトカイン療法の有効

性が散見されている。今回、多剤併用療法に抵抗性でステロイド剤による種々の副作用

が出現した難治性JIAに対して、インフ1ノキシマブを投与したところ、症状は改善しス

テロイドの漸減が可能となった13歳男児例を経験したので報告する。 ［症例］症例は13

歳、男児で、主訴は関節痛。既往歴、家族歴に特記すべきことはなかった。2003年5月

(11歳時)に関節痛および発熱で発症した全身性のJIAで、某病院にて加療されていた

が､非ステロイド抗炎症斉ﾘ(NSAIDs)、メソトレキセート(MTX)、プレドニゾロン(PSL)

による多剤併用療法に抵抗性であったため、 2004年2月に当科を紹介された。その後、

シクロスポ'ﾉン (CyA)の併用を開始するも、PSLの減量に伴って再燃を繰り返した。

今回、PSL16mg投与中に再燃し、 2005年6月に当科に入院した。入院時現症：身長は

127.5cm(-3SD)と低身長があり、体重は46.3kg(+0.3SD)、BMIは28.5であった。顔

貌は満月様で左膝関節痛がみられた。入院時検査成績では、白血球数が111100/mm3で、

CRP3.2mg/dlと炎症反応がみられた。入院後、メチルプレドニゾロンパルス療法を施

行し、炎症反応改善後にインフ↑ノキシマブ投与(140mg/day)を開始した。PSLは

16mg連続投与から徐々に漸減したが、インフリキシマブ投与4カ月後にCRP値の上昇

と関節痛がみられたため、PSLを12mgに増量したが、その後、徐々に漸減可能であっ

た。インフ'ノキシマブは2年6カ月の経過中計19回施行し、PSLは9mgまで減量し得

た。啓部の膿瘍形成のため、インフ'ノキシマブは中止したが、現在もPSLN9mgのま

までJIAの再燃なく経過観察している。 ［結語］難治性の若年性特発性関節炎に対して、

インフ'ノキシマブを投与したところ、ステロイドの漸減が可能となり症状の改善が得ら

れた13歳男児例を経験した。抗TNF-α抗体療法が有効であったことから、自験例の

病態にTNF-aが関与していることが推察された。
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インフリキシマブ治療中に妊娠した多関節型若年性特発性関節炎の一例

くろさわ こ

○黒澤るみ子、今川智之、小澤礼美、菊地雅子、岸崇之、原良紀、金子詩子、

篠木敏彦、宮前多佳子、森雅亮、横田俊平

横浜市立大学医学部小児科

【はじめに】 若年性特発性関節炎(JIA)は小児期発症の慢性関節炎である。難治症例
に対して各種生物学的製剤が適応となっている。生物学的製剤が長期使用されるように

なり様々な問題が生じている。我々はインフ'ノキシマブ治療中に妊娠・出産した多関節

型JIA症例を経験したので報告する。 【症例】 症例は26歳女性で、14歳時より両側手

指の腫脹・疾痛にて発症し、両膝・足関節・頚椎・顎関節にも腫脹・瘻痛・可動域制限

を認めた。血液検査にて'ノウマチ因子陽性より多関節型若年性特発性関節炎と診断され

ミナルフェン内服が開始された。関節症状、炎症所見の改善がなく、 3か月後よりメト

トレキサート、プレドニゾロン､アスピ'）ンの内服を開始した。その後も関節症状は徐々

に悪化し、頚椎亜脱臼を来たし頚椎固定術が行われた。24歳時よりインフ'ノキシマブ

3mg/kgの投与を開始した。これにより関節症状はOA変化を認める関節に瘻痛を認め

る程度まで改善を認めた。また、インフ'ノキシマブ投与に伴う感染症状や心機能悪化な

どは認めなかった。インフ'ノキシマブ投与20回目投与（2年2ケ月）終了後、2007年2

月月経停止を認めたため当院外来を受診した。尿検査にて尿中hCG陽性となり、産婦

人科を受診し超音波検査にて胎胞をみとめ妊娠を確認した。このためIFXとMTX、ナ

プロキセン投与を中止した。その後、インフリキシマブの胎児ならびに妊娠への影響を

について本人、家族へ説明を行い妊娠継続を決定した。妊娠中の高血圧を一時的に認め

た他、合併症や原疾患の悪化は見られなかった。2007年11月39週6日28929の女児

を出産した。児に外表・内蔵奇形は認めず、その後の成長発達に異常はみとめていない。

【結語】 インフリキシマブの妊娠･胎児への影響について生命倫理上、比較対象試験は

行うことができない。これまでの関節リウマチ、クローン病における後方視的な検討で

は流産ならびに胎児合併症の頻度は、対象群との間に優位差を認めていない。インフリ

キシマブをはじめとした生物学的製剤治療中の妊娠や胎児への影響、そして妊娠判明後

の対処などについて今後更なる検討が必要である。
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インフリキシマブが有効であった多関節型JIAS例の抗CCP抗体、MMP-B

の推移の検討

○孟竿歳薇1,2､伊藤保彦'､福永慶隆』 藤川 敏Z.

’日本医科大学小児科、 2東京女子医科大学附属膠原病リウマチ痛風センター

（はじめに）成人における関節'ノウマチの薬物治療は、生物学的製剤の併用により関節

機能の保存から破壊進行の抑制が可能になりつつある。小児期発症の若年性特発性関節

炎(JIA)においても、インフリキシマブの治療効果が認められ、早期診断と臨床経過の

予測に必要な診断マーカーが重要となった。抗CCP抗体は画像上の関節破壊の進行と

相関するとの報告が出され注目されている。 （対象と評価方法） 16歳以上の多関節型

JIAで、メトトレキサート15mg/週を併用しても寛解せず、インフ'ノキシマブを併用し

臨床症状の改善を認めた3例。抗CCP抗体、MMP-3、DAS28による評価を行う。 （症

例1) 19歳女性。開始時抗CCP抗体値100以上、MMP-3値394.7、DAS28値3.82.

5カ月後にはそれぞれ、 187.7, 139.7, 1.54．開始後18ケ月の間に抗CCP抗体値96.2

から184.2､MMP-3値86.4から142.9､DAS28値1.13から2.65を推移している。 （症

例2)17歳男性。開始時抗CCP抗体値28.2､MMP-3値169.6､DAS28値3.94｡4カ月

後にはそれぞれ25.4, 123.6, 3.08。 （ｿ郡リツ20歳女性。開始時抗CCP抗体値3.3、

MMP-3値76.1､DAS28値3.44｡4カ月後↓zはそれぞれ2.4,113.8,1.17。開始後15ヶ

月の間に抗CCP抗体値2.4から2.5、MMP-3値83.7から134.7、DAS28値0.76から

2.29を推移している。 （考案）インフリ含シマブ投与開始直後は著明に自覚症状、他覚

症状、検査数値が改善した。インフリ片シマブは8週ごとに投与するが、回を重ねるご

とに次回の投与前に関節痛が出現するようになり、投与日に採血した数値では変動を認

めるため、疾患活動性を示すDAZ乞8値をあわせて評価する必要がある。 （まとめ）抗
CCP抗体値、MMP-3値、DAS2あ値により、小児でもインフ'ノキシマブの有効性が評価

できると考えられ長期に追跡ｵﾌ/る必要がある。また文献的考察をあわせて報告する。
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難治性関節炎を合併した全身強皮症の一例

○徒雪雛1､菊地雅子2､岸崇之2､原良紀2､木下順平2､金子詩子2､篠木敏彦2、
樋口るみ子2、宮前多佳子2、今川智之2、森雅亮2、横田俊平2、稲葉裕3
1天理よるづ相談所病院小児科、 2横浜市立大学医学部小児科学教室、

3横浜市立大学医学部整形外科

全身性強皮症(systemicsclerosis:SSC)の24%に関節症の合併が報告されているが、そ

の病態の詳細は不明である。SSCに合併した難治性関節炎に対し、 etanercept(ETN)を

導入し、関節炎症の抑制を得た一例を報告する。 【症例】 21歳、男性。2003年(17歳)、

両側手首までの皮層硬化が出現、抗核抗体・抗Scl-70抗体陽性、皮層組織所見よりSSC

と診断。ステロイド薬のみで皮層状態は改善したが、2004年(18歳)、両手PIP関節炎

が出現したためMTX、経口シクロホスファミドが投与された。しかし関節炎症の抑制

は困難で、関節破壊が進行した。2006年4月よりinfliximabが導入されたが､HACAの

出現により、関節所見の改善ないまま中止となり、2006年7月に当院受診。TotalSkin

Score4/51と皮層硬化の進行はなかったが、問質性肺炎、食道潰瘍、不整脈、多発性関

節炎の合併が確認された。瘻痛関節の腫脹・熱感を欠いていたが、FDG-PETの取り込

みは著明であった。X線で右手第1-3指MP関節の亜脱臼と、同部位の造影MRIで骨

破壊と滑膜増殖を認めた。血液所見では'ノウマトイド因子1121U/ml、抗CCP抗体＞

100U/mlであった｡SSCの臓器病変に対してシクロホスファミドパルスを半年間行い、

臓器障害の改善を得たが、関節炎には効果を認めなかったため、2007年4月よりETN

を導入した。炎症所見の鎮静化、HAQの改善を認め、ETN開始1年後のFDG-PET集

積の消失が確認された。 【考察】本例はSSCとして、軽微な皮層所見に相関せず臓器症

状が進行する経過を特異的に呈していた。関節炎については、抗CCP抗体. 1ノウマトイ

ド因子陽性でJIAまたは、RAの診断基準を満たしたが、手関節・指関節に関節炎症が

とくに顕著、関節の腫脹・熱感に乏しい点で特徴的だった。SSCのゴールデンスタン

ダードであるシクロホスファミドパルスは、関節炎には無効であり、その病態について、

滑膜組織所見や炎症性サイトカインも合わせて検討する。
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若年性特発性関節炎に対する在宅自己注射指導の実際

○猫萌美'､安田鮎美'､服部真理'､関亜希子'､山北奈央子'､高原裕子'、
鶴田淳一1、亀島里美1、岩田直美2、北島直子2、安藤仁志2
1あいち小児保健医療総合センター看護部、 2同予防診療、感染免疫科

エタネルセプトは国内で2005年に関節'ノウマチを対象とし保険適応となり、小児に

おいても治験が終了し目覚しい効果が報告されている。我々は若年性特発性関節炎症例

に対しエタネルセプトを導入し、在宅自己注射に関する指導を行った。これまでに報告

の少ない小児領域のエタネルセプト製剤在宅自己注射の導入･指導について､当センター

の取り組みを報告する。 取り組みの目的は、子どもと家族が注射の手技を獲得し、不

安や心配事が少ない状態で安全に在宅自己注射療法を行い、継続できることとした。

統一した指導のためにパンフレットを作成した。注射手技だけでなく退院指導の内容も

載せた。指導計画とパンフレットの内容についてスタッフ間で検討し､使用を開始した。

家族が注射をする場合も、対象は子ども自身と考え、発達段階を踏まえた指導を工夫す

ることとした。 具体的には、 「必ず子どもの目の前で指導をする」 「子どもが参加でき

る関わりをする」 「パンフレットで指導する」 「質問や予測される問題には具体的な対処

行動を示す」「指導計画とパンフレットを基準に、反応に合わせて個別性のある対応をす

る」こととした。 取り組みの評価のため、子どもと家族それぞれに退院後アンケート

を実施した。 対象症例は4症例で、全例が入院期間中に手技を獲得でき、退院後に手

技の問題で投与ができないケースは無かった。定期受診や体調不良時の受診行動も適切

にできていた。退院して初めて気づくことや苦労したこと、心配になることが各家庭に

起きていたが、子どもや家族の持っている力や外来受診時の相談で乗り越えていた。エ

タネルセプト製剤の在宅自己注射療法は、子どもと家族にとって「皮下注射行為自体へ

の不安や恐怖」 「治療の副反応に対する対処方法への不安」 「家族が注射をする場合は特

に、キーパーソンとなる養育者の責任感や負担感」があると考える。指導計画による統

一した指導と子どもや家族に合わせた工夫により手技指導だけでなく退院指導も入院中

から段階的に行うことができ、子どもや家族の在宅療養に対する不安の軽減につながっ

た。また、外来と情報共有することで退院後の継続支援も可能になったと考える。
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トシリズマブ使用経過中に、so-JIAの再燃が認められた女児例

○鵲筆襄'､山口賢一2､森田慶紀'､井上祐三朗'､冨板美奈子'､下条直樹'、
河野陽_1

l千葉大学大学院医学研究院小児病態学、 2聖路加国際病院アレルギー膠原病科

6歳時に、発熱、多発関節炎、 ｝ノウマトイド疹、心襄液貯留で全身型JIA(so-JIA)を発
症した女児。初期治療時から内服ステロイド療法のみでは症状の改善が得られず、メチ

ルプレドニゾロン(mPSL)パルス療法に加えてシクロスポ'ﾉン(CsA)の併用を要した

が、治療開始後もCRPが4-6mg/dlで遷延しステロイドの減量が困難であった。

2006年4月にトシ'ノズマブ一般臨床試験参加となり、 トシ'ノズマブ8mg/kgの2週間
毎の投与を開始した。初回投与直後から白血球数および血小板数は正常化し、CRPも完

全に陰性化した。その後PSLは9mg(0.4mg/kg/日） まで減量されていた。

第15回目投与の5日後に咽頭痛､股関節痛が出現し、翌日には多関節痛が出現した。第

3病日に経過観察目的に入院したが、入院時点で発熱はなく検査所見でも白血球増多を

認めるのみで、CRPや尿中β2-MG、フェ'ノチン、ASTなど疾患活動性マーカーの変動

は認められなかった。 入院翌日 （第4病日）に胸痛、嘔吐、胸水・心襄液貯留が認め

られ､その後にはじめて38.6℃の発熱が出現した。so-JIAの再燃と判断しPSL増量(40

mg/日）に加えてCsA持続静注を開始したが、この時点でもCRP、フェ'ノチン、AST

の上昇は認められず、WBC18400/"lと尿中β2-MG206"g/mlの変動のみが認めら

れていた。第5病日にはじめてCRP8.9mg/dlと上昇したため、mPSLパルス療法を

施行し､その後に臨床症状は改善した。フェ'ノチンは第6病日以降に上昇が認められた。

なおトシ'ノズマブ血中濃度は第11病日 （前回投与15日後）に59.4"g/mlと残存して

いた。

その後、CsAは継続併用投与としトシ'ノズマブを再開し、現在まで原疾患の再燃なく、

再びステロイド減量を行っている（現在PSL4mg/日)。

本症例の再燃初期にはso-JIAの主要症状である発熱を欠き、CRP上昇などの急性期反

応の出現以前に関節症状や漿膜炎が出現しており、検査値の変動をまたずに治療強化を

決断しなければならなかった。 トシリズマブによるso-JIA治療に際しては、感染症の

みならず原疾患の再燃時にも症状や検査所見の変動がマスクされてしまう場合があり、

細心の注意と迅速な対応が要求される。
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トシリズマブ治療経過中に関節炎の再燃を認めた全身型若年性特発性関節炎

B症例

いわた なおみ

○岩田直美、北島直子、安藤仁志

あいち小児保健医療総合センター

全身型若年性特発性関節炎(JIA)に対するトシリズマブ(TCZ)治療はその劇的な効果

に加え、これまでと異なる注意点が存在する。TCZ開始後に関節炎の悪化をきたした3

症例を経験し、TCZ使用中の臨床経過の把握に重要な症例と考えられたため報告する。

【症例l】5歳時に全身型JIAを発症し、 11歳時からTCZ治験に参加した。TCZ開始時

は朝プレドニゾロン(PSL) 8mg,タベタメサゾン0.4mgを服用していた。TCZ10回

目投与後ベタメサゾン0.4rngをPSL2mgへ変更したところ関節炎が悪化した。ステロ

イド薬増量とTCZ投与間隔の短縮で関節炎は軽快し、再びPSL減量が可能となった。

現在内服薬をすべて中止できている。 【症例2】7歳で全身型JIAを発症し再燃を繰り返

しTCZ治験に参加した。 1年後PSLをlrng減量した後、突然玻行が出現した。MRI

検査で左股関節にSTIR高信号域を認めた。内服継続と安静で関節炎は改善し、問診で

怠薬が疑われた。 1年半後に再度突然関節炎が出現した。 IL-6は著明に上昇したが、白

血球数やCRPは変化なかった。服薬指導後も足関節腫脹が持続し、PSLを増量した。

関節炎はその後軽快傾向となった。 【症例3】2歳時に全身型JIAを発症し、ステロイド

依存例となり5歳でTCZ治験に参加した。TCZ投与10回目にフルルビプロフェンを

中止したところ、右足関節炎が出現した。CRP上昇はなかったが白血球数は増加した。

フルルビプロフェン再開後も関節炎が持続し､その後に'ノウマトイド疹が出現したため、

PSLを4mg→8mgに増量した。以降ゆっくりと内服薬の減量が可能となり、現在内服

薬をすべて中止している。 【考察】TCZ開始後も、治療薬の減量・中止により全身型JIA

の病勢が悪化する可能性あるため、薬剤減量時は注意が必要と考えられた。また関節炎

悪化時に白血球数などの上昇がみられない症例があり、TCZ開始後は検査値からの病

勢の推測が困難となる。血清IL-6値は一般には測定困難であるため、TCZ使用時は特

に関節を診察する技術を習得しておくことが重要と考えられた。
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トシリズマブによりアナフィラキシ一様反応を呈した全身型若年性特発性関

節炎の女児例

○溌落更'､岡本奈美2､村田卓士'､玉井浩】
’大阪医科大学小児科、 2済生会吹田病院小児科

【症例】12歳女児。 【既往歴､アレルギー歴】γグロブリンや他の生物学的製剤の投与歴、

食物、薬物アレルギーはなし。 【家族歴】特記すべきアレルギー歴なし。 【現病歴】平成

10年(4歳時)に前医にて全身型若年性特発性関節炎(sJIA) と診断され、ステロイド、

シクロスポ'ノン、MTXで加療されていたが、関節炎および炎症反応高値が持続してい

た。平成18年トシ'ﾉズマブ(Tc)の臨床治験目的にて当院紹介し受診後、同年11月に

初回投与を行った。初回投与時、時折皮虐掻痒感を認めたが、膨疹・紅斑やバイタルサ

インの異常を認めず、終了した（計136mg､2時間点滴静注)。終了後2日間入院管理で

経過を見るも副作用を疑うエピソードはなく､血液検査も異常を認めなかった。しかし、

初回投与後14日目に2回目の投与を行う予定であったが、血液検査でPLT10.4万と

血小板減少傾向にあったため、1週間延期した。初回投与後21日目に血小板数の回復を

確認、諸検査よりMAS等も否定的であったため2回目の投与を施行。なお、 14日目に

行った血液検査で抗トシ'ノズマブ抗体陽性(IgE型、クラス+2)であり、吸収試験も判

定は陰性だがコントロールとの差が大きく、アナフイラキシーの'ノスクがあったため、

あらかじめ投与30分前に抗ヒスタミン剤を内服した。投与直後は著変なかったが､約1

時間後（投与量約23mg)に突然38.8℃の発熱および悪寒を認めた。意識状態、血圧等

に異常はなかったが、アナフイラキシー様反応と考え、Tc投与中止の上ソルメルコート

400mgを投与し､発熱､悪寒とも徐々に軽快し､約4時間後には消失し以降出現しなかっ

た。以後Tcの再投与は行っていない。 【考察】生物学的製剤の有害事象として、投与時

反応は最も頻度が高く重要である。小児において投与時反応を呈する'ノスクは成人の2

～4倍と推察されており、年齢的要因・疾患的要因・蛋白製剤に対する既感作などが関

与していると考えられている。今回、 トシリズマブの臨床治験で投与時反応を呈した全

身型若年性特発性関節炎の他児2名も含め報告する。
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トシリズマブによる治療中にマクロファージ活性化症候群の合併を疑う全身

型若年性特発性関節炎の1例

あく しんご

○安部信吾、中岸保夫、笠井和子、三好麻里

兵庫県立こども病院免疫アレルギー科

【はじめに】MASはS-JIAの7%にみられる重篤な合併症である。難治性S-JIA児に

おけるトシ'ノズマブの良好な成績が報告され、 より有効かつ安全な投与が期待きれてい

る。今回私達は難治性のS-JIAの患者にトシ'ノズマブによる治療を導入しその継続投
与中にMASの合併を疑われたが、早期対応によりその後も順調に経過している症例を

経験したので報告する。 【症例】6歳女児。平成18年（4歳）に発熱・関節炎・発疹・心

外膜炎からS-JIAと診断された。パルス療法等によっても病勢コントロールが困難な

ためトシ'ノズマブの投与を開始し以後経過良好でプレドニゾロン(PSL)の減量が可能

であった。 トシ'ノズマブ28回目投与終了後に関節炎の再燃を認めPSLを増量しトシ'ノ

ズマブの投与間隔を短縮して対応した。31回目投与時には全身状態及び検査所見に異

常なく予定通り投与終了し帰宅した。しかしその夕より倦怠感と微熱、発疹を認め緊急

受診となった。血液検査では白血球数10500/"l、血小板数25.8万／似1，D-ダイマー

3.9mg/dl，AST491U/l、LDH5461U/l、CRPO.03mg/dlであった。症状と検査値

の異常は軽度であるがトシ'ノズマブ投与中にもかかわらず変化があることを重要に考え

MASの合併と診断し、直ちにパルミチン酸デキサメタゾンの静注とシクロスポリンの

持続投与を開始した。この時のフェ'ノチン値は263ng/dl、尿中β2MGは1707U/lと

高値であった。入院直後に高熱となったが数日で徐々に発熱し発疹も消失、血液検査も

改善した。 lか月後にトシ'ノズマブの投与を再開し、シクロスポ'ノンの中止とステロイ

ド薬の減量が可能であった。 【まとめ】 トシリズマブ投与中でもMASは注意すべき合

併症であると考えられた。 トシ'ノズマブ投与中は感染症のみならずMASの臨床症状や

検査所見もマスクされると考えられ早期発見及び対応が重要であると思われた。
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トシリズマブ使用中に人工肛門閉鎖術（回腸一下行結腸吻合術）を施行した症

例

うめばやしひろあき

○梅林宏明

宮城県立こども病院総合診療科

症例は現在8歳の男児。2002年10月(3歳時）に発熱、関節腫脹などで全身型JIAを発
症した。NSAIDsやステロイド等で加療されるも再燃を繰り返し、2003年10月、9回目

のステロイドパルス療法後に横行結腸多発穿孔を生じたため、横行結腸切除術、人工肛

門造設術を施行された。その後もステロイド減量は困難で肥満や成長障害が著明であっ

た。2005年3月にトシ'ノズマブ第3相臨床試験へ参加となり、症状と検査所見の改善を

認めた。ステロイド減量も可能となり、プレドニゾロン2mg/日まで減量し維持してい

た。急性胄腸炎・脱水により2回入院したが、原疾患の増悪は認めなかった。しかしな

がら、2007年3月頃から人工肛門周囲の皮層潰瘍が徐々に悪化し、瘻痛のため経口摂取

も困難になった。ステロイド減量に伴う体型の変化で人工肛門部が陥没しつつあり、皮

層潰瘍増悪の一因になったと考えられた。そのため、2007年7月に人工肛門閉鎖術（回

腸一下行結腸吻合術)が施行された。 トシ'ノズマブは手術5日前に投与し、術後12日目

に再開した。手術当時、プレドニゾロンはlmg/日であったが、術後経過は順調で感染

徴候も認められなかった。創傷治癒は、栄養状態があまり良くない影響もあったが、や

や遅い印象があった。手術前後のストレスによるIL-6の上昇はみられたが、原疾患の

再燃徴候を認めることはなかった。現在、プレドニゾロンはlmg/日のままである。術

後の影響によると思われる食後の蠕動痛などが認められ、イレウスで数回入院したが、

全身型JIAの活動性は抑えられている。 トシ'ノズマブを使用しながらでも、感染症に十

分注意をする必要はあるが、人工肛門閉鎖術のような比較的侵襄の大きい手術を安全に

施行することができた。
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生物学的製剤を導入した若年性特発性関節炎の患児における関節超音波検査

○潭臨'､岸崇之'､菊地雅子'､金子詩子'､篠木敏彦'､宮前多佳子'、
今川智之'、森雅亮2、横田俊平’
’横浜市立大学医学部小児科、 2横浜市立大学附属市民総合医療センター

【はじめに】近年、 リウマチ性疾患に対して各種生物学的製剤が適応となり関節炎の改

善が得られるようになってきた。若年性特発性関節炎(JIA)においてもトシ'ノズマブの

承認がなされ、今後多種の生物学的製剤が導入される見込みである。関節炎の評価とし

て診察所見の他にX線検査やMRI検査が用いられるが、軟部組織の評価が困難であっ

たり、検査法が簡便でないなどの問題が挙げられる。関節超音波検査方法は関節構造と

血流の評価を簡便に評価することが可能である。我々は、生物学的製剤を導入したJIA

の患児について、導入前後の罹患関節の超音波所見を当該関節の臨床所見と併せて評価

した。 【方法】疾患活動性を有し生物学的製剤を導入したJIA5例を対象として、導入前

後に超音波検査を施行した。男児2例､女児3例で､初回超音波検査時の年齢は4-17歳

(平均9．0歳)、病型は多関節型4例、全身型1例であった。使用機器はEUB-6500(日立

メデイコ社)、 6-13MHz'ノニアプローブを用い、Bモード、 ドプラ法で検査した。全て

の検査は鎮静・抑制を要することなく施行し得た。導入した生物学的製剤はインフ'ノキ

シマブ1例、エタネルセプト2例、アダ'ノムマブ1例、 トシ'ノズマブ1例で、導入後に

少なくとも4週の間隔をおいて同一関節を再検査した。超音波検査施行時に対象関節の

関節活動度を評価した。 【結果】導入前の検査では滑膜増生を全例に認め、滑膜増生パ

ターンの内訳はVN4例、OLl例であった。滑膜血流シグナルも全例で認め、Klauser変

法によるGrade値の平均は2.6であった。2回目の検査までに関節活動度が改善したの

は5例中3例であり、うち2例でGrade値の低下を認めた。関節活動度が不変であった

2例についてはGrade値の低下は認めなかった。 【考察】生物学的製剤を導入したJIA
症例の関節超音波検査において、導入後の臨床症状の改善に一致して関節滑膜血流の改

善が早期に得られ、治療効果判定の方法として関節超音波検査は有用であると考えられ

た。
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トシリズマブ投与中の全身型若年性特発性関節炎患者に対するインフルエン

ザワクチンの応答性・安全性の検討

○織総'､菊地雅子'､岸崇之'､原良紀'､金子詩子'､宮前多佳子'、
今川智之'、横田俊平'、大重賢治2

’横浜市立大学附属病院小児科、 2横浜市立大学医学部社会予防医学科

【背景】 トシリズマブ投与中の全身型若年性特発性関節炎（以下sJIA)におけるインフ
ルエンザワクチンの応答性と安全性については十分な検討が行われていない。今回我々

はトシ'ノズマブ投与中のsJIA患児におけるインフルエンザワクチンの応答性と安全性

について健常人と検討したので報告する。 【対象と方法】対象は当院にてトシリズマブ

を投与中のsJIA患者31名（平均年齢10.4±5.4歳、男：女=16:15)と、基礎疾患を

持たないボランティア19名（平均年齢10.4±5.7歳、男：女=10:9，以下コントロー

ル群）である。2007/08シーズンにおいてインフルエンザワクチンを日本の標準接種法

に則して接種し、接種前と接種4～8週後のHI抗体価を測定した。また、インフルエ

ンザ罹患の有無、ワクチン接種の副作用の有無について本人又は両親より聞き取り調査

を行った。HI抗体価10倍未満は抗体価5倍として扱った。 【結果】抗体価が接種前後

で4倍以上上昇した者の割合は､sJIA群においてA(HlNl):45.2%､A(H3N2):32.3%、

B: 19.4%であり、コントロール群においてA(HlN1):47.4%、A(H3N2):47.4%、B:

21.1%であった。また、接種前の抗体価が40倍未満の者が40倍以上に達した割合は、

sJIA群においてA(H1N1):83.3%､A(H3N2): 57.1%､B: 16.7%であり、コントロール

群においてA(H1N1):61.5%､A(H3N2): 100%､B: 12.5%であった。また、3価のうち

2価以上で抗体価の4倍以上の上昇が認められた者はsJIA群で32.3%、コントロール

群で31.6%であった。いずれもsJIA群とコントロール群の間に有意差を認めなかっ

た。副反応は、 sJIA群において4名に局所の軽微な副反応を認めたが重篤なものは認

めず、コントロール群では副反応は認めなかった。インフルエンザの罹患は、sJIA群に

おいてA型に罹患した者が1名おり、コントロール群では罹患を認めなかった。 【考察】

トシ'ノズマブ投与中のsJIA患者におけるインフルエンザワクチンは、健常者と同等の
応答性と安全性が期待できると思われた。今後は更なる症例の蓄積が必要である。
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若年性特発性関節炎に対するトシリズマブ長期投与中における各種ウイルス

感染症の検討

いまがわともゆき

○今川智之、

小澤礼美、

横浜市立大学

菊地雅子、岸崇之、佐野史絵、金子詩子、篠木敏彦、原良紀、

黒澤るみ子、宮前多佳子、森雅亮、横田俊平

医学部小児科

難治性若年性特発性関節炎(JIA)に対して、 ヒト化インターロイキン6受容体モノク

ローナル抗体であるトシ'ノズマブが用いられ炎症病態の改善が示されている。一方、

IL-6の遮断によってウイルス感染症など感染症の悪化が危'|具されている。我々は難治

性JIA症例に対してトシ'ノズマブによる治療を長期間行い経過中に発症したウイルス

感染症症例について臨床経過ならびに合併症について検討を行った。 【対象と方法】

2002年より2008年3月まで当院にてトシ'ノズマブ投与を行った全身型JIA66例、多関

節型JIA7症例について､治療経過中の抗原迅速検査もしくは抗体検査､PCR検査によっ

て確定診断可能であったウイルス感染症について、臨床症状、検査所見、合併症につい

て後方視的に検討した。 【結果】検討期間中に診断可能であったウイルス感染症は、イン

フルエンザ7例、伝染性紅斑2例、 Z腫痘名一例〒伝染性単核球症1例、流行性角結膜炎1
一

例、流行性耳下腺炎l例、RSウイルス気管支炎l例であった。尚、風疹、麻疹症例は疑

い例も含めて認めなかった。臨床症状はいずれの症例で、発熱を認めない、倦怠感が少

ないなど全身症状は軽度であったが､発疹など臨床症状と経過は一般例と同様であった。

また肺炎や脳炎など合併症は認めなかった。 【結語】 トシ'ノズマブ治療中のウイルス感

染症の内、伝染性単核球症、伝染性紅斑、水痘、帯状庖疹、流行性耳下腺炎、インフル

エンザ、流行性角結膜炎、RSウイルス気管支炎においては、一般例と同様の経過を示し

た。しかし発熱が軽度であるなど修飾も認めたことから診断には慎重な観察が必要と考

えられた。また罹患率に関して今後、多数症例での検討が必要である。
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難治性JIAに対する生物学的製斉リーその適応、選択、残された問題点

たけい しゅうじ

武井修治

鹿児島大学医学部保健学科教授鹿児島大学病院小児診療センター小児リウマチ膠原病外来

従来の治療に抵抗性の患者に対し、本邦では3種の抗TNF製剤(etanercept,

infliximab, adalimumab)と1つの抗IL-6製剤(tocilizumab)が導入され、後者はJIAに

も認可された。しかし、その適応を考える場合、まずは従来の治療が十分尽くされてい

るかを検討する必要がある。

具体的には、多関節炎病態が持続している症例では、適切な投与量のMTXが試みら

れたかどうかが問題となる。なぜなら、MTXの有効性は用量依存性に発揮されるから

であり、海外では10~15mg/m2/wが、本邦では10mg/m2/wがJIAで認可されている。
また、ステロイド減量中に全身性炎症病態を再燃・反復する全身型JIAでは、ステロイ

ドの減量方法や併用薬の有無が問題となる。再燃反復例では、経験的にはきわめて緩徐

な減量が必要であり、減量困難例では、薬剤耐性の機序の一つであるP糖蛋白の発現を

抑制するCsAやタクロ'ノムスの併用が有効なことがある。

病態に応じた生物学的製剤の選択も検討課題である。全身炎症病態に対しては、抗

TNF療法では限界があるとする報告が多く、抗IL-6療法がbestindicationと思われ

る。しかし、関節炎病態に対する生物学的製剤の第一選択薬としては、保険適応のある

IL-6製剤か、臨床データが長期蓄積された抗TNF製剤か、議論が残されている。

生物学的製剤は、JIAの約30%を占める難治例に福音をもたらした。しかし、臨床経

験の蓄積とともに、新たに炎り出された問題も多い。例えば全身型JIAに対する

tocilizumabでは、易感染性やアレルギー反応等の問題に加えて、マクロファージ活性化

症候群MASへの病態移行を阻止できないばかりか、その臨床像をマスクして早期発見

を困難にする。MASの危険性と早期治療介入の必要性を考えれば、深刻な問題であろ

う。更に、これらの生物学的製剤を中止する基準も不明であり、今後に残された課題も

多い。
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10月4日 （土）

座長横田俊平(横浜市立大学医学部小児科教授）

関節リウマチに対する薬物療法一メトトレキサー卜(MTX)の
積極的使用と生物学的製剤使用で寛解を目指す－

鈴木康夫(東海大学内科学系ﾘｳﾏﾁ内科教授）

催:ワイス株式会社ｲ＋
／、

10月5日 （日）

座長赤城邦彦(神奈川県立こども医療ｾﾝﾀｰ母子保健室長）

膠原病領域におけるγグロブリン療法の基礎と臨床

上阪等(東京医科歯科大学大学院膠原病.ﾘｳﾏﾁ内科准教授）

催:田i刀三菱製薬株式会社十十
／、





LS-01

関節リウマチに対する薬物療法一メトトレキサー卜(MTX)の積極的使用と生

物学的製剤使用で寛解を目指す一

すずき やすお

鈴木康夫

東海大学内科学系リウマチ内科教授

関節'ノウマチ(RA)は、慢性増殖性滑膜炎により骨・軟骨破壊が起こり、治療時期や治

療選択を誤ると関節機能障害により生活動作機能が低下したり生命予後まで不良になる

全身性炎症性疾患である。

RA治療の中心である薬物療法は、 1980年代にメトトレキサート(MTX)が導入され

新たな時代に入ったが、さらに1990年代後半の生物学的製剤の開発により目覚ましい

進展を遂げた。MTXを用いた治療により、早期に滑膜炎を充分に抑制し寛解に導けば、

関節破壊の進行阻止や、骨びらんの修復まで可能になり、生命予後の改善にまで影響す

るとの報告もある。本邦においても1999年、リウマトレックス⑧がRA治療薬として認

可されて以来、使用症例数は増加し、欧米同様にRA治療のアンカードラッグとして位

置付けられつつある。また、生物学的製剤に関する多くの臨床試験において、MTXと

の併用により、単剤治療に比べて、高い有効率、寛解率がえられ、骨破壊修復効果もす

ぐ､れていること示されている。以上のようなエビデンスから、多くの'ノウマチ医は

MTXがRA治療の中心的薬剤であると認識している。

現在、本邦における'ノウマトレックス⑧使用患者は約17万人、生物学的製剤使用患者

は約5万人と推定される。アンカードラッグとしてMTXを積極的に使用し、MTXで

効果不充分例には他の抗'ノウマチ薬や生物学的製剤を併用し、寛解導入・維持を目指す

ことがRA治療の基本になりつつある。早期にMTXと生物学的製剤を併用することに

より寛解導入ができた場合、生物学的製剤が中止できる症例も経験するようになった。

若年性特発性関節炎に対してもMTXの適応が拡大され、小児領域でも、MTXと生物

学的製剤の使用が治療の主流となると考えられる

本講演では、MTXの積極的使用の有用性や生物学的製剤との併用効果を中心に、

MTXをアンカードラッグに据えた治療ゴールの高い薬物療法について、自験例を交え

ながら解説する。
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膠原病領域におけるγグロブリン療法の基礎と臨床

こうさかひとし

上阪等

東京医科歯科大学大学院膠原病・リウマチ内科准教授

我が国において、γグロブ'ノン療法は、低・無γグロブ'ノン血症、重症感染症への低用量

静注の他、自己免疫性血小板減少性紫斑病(ITP)、川崎病、ギラン・バレー症候群、慢

性炎症性脱髄性多発ニューロパチーへの高用量静注(IVIG)が保険認可されている。し

かし、神経内科領域で重症筋無力症、皮層科領域で天庖瘡、膠原病領域で多発性筋炎

(PM) ・皮層筋炎(DM)、抗好中球細胞質抗体陽性血管炎など他の難治疾患の治療に高

用量がオフラベル使用される場合もある。

これら高用量IVIG効果には、刺激性Fcγ受容体阻害、新生児型Fc受容体阻害による

内因性γグロブ'ノンク'ノアランスの増加、抗イデイオタイプ抗体による病原的自己抗体

の中和、補体活性化阻害､B細胞やマクロファージ不活化によるサイトカイン産生抑制、

抑制型Fcγ受容体発現の冗進など、様々な候補が介在経路として挙げられてきた。これ

らの研究の基礎は、主に自己抗体が病因であるITPの動物モデルで固められている。

しかし、臨床での即効性を考慮すると効果発現機序として考慮し難いものもある。

さらに、 IVIGは副腎皮質ステロイド薬や免疫抑制薬に抵抗性のPM/DM症例でも、 し

ばしば鋭い切れ味を示す。ところが、これらの疾患、特にPMには細胞傷害性CD8T細

胞が関与し、自己抗体は関与しないとされ､IVIG効果発現機序は何ら明らかにされてい

ない。最近、我々は、良い動物モデルのなかったPMのマウスモデルを開発した｡この

モデルは、骨格筋CタンパクをC57BL6マウスヘの単回免疫で得られ、筋炎は、PMと

同様に細胞傷害性CD8T細胞が担っている。しかも、B細胞欠損マウスにも誘導するこ

とができるため抗体非依存性筋炎である。このPMモデルにIVIGを行ったところ有効

であった。この抗体非依存性組織傷害におけるⅣIG効果を提示し、新たなⅣIG作用

経路も紹介したい。
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ME-01

超低出生体重児、先天奇形児で若年性特発性関節炎が疑われた1症例

おおもり いさく

○大森意索、渡辺とよ子、清水光政、近藤雅楽子、高野由紀子、森田清子、

木村有希

都立墨東病院周産期センター新生児科

＜出生から発症までの経過＞

下顎低形成および口蓋裂、頭

生した超低出生体重児､SGA児。

裂指および短指､.､腎形成不全な臺零鵜雛祭
、

どの異常を認め、超低出生体重児・先天性奇形症候群(EEC症候群の疑い）として治療

を行った。急性期の呼吸･循環管理の後､人工換気から離脱し、生後4ヶ月までは体重増

加は良好であったが生後6か月ころより体重増加不良となった。腎性高血圧に対しエナ

ラプ'ノル開始し、成分栄養開始後体重は順調に増加し生後1歳時に体重は2500gになっ

た。＜不明熱の経過および精査>MRワクチンを接種後に発熱し、当初はワクチンの副

反応として観察したがその後も発熱が続いた。細菌感染を疑い抗生剤、 γグロブ'ﾉンを

使用したが不明熱が続き、'ノンパ節腫大および発熱時全身に紅斑を認めるようになった。

解熱時の機嫌は良く、呼吸器症状、消化器症状なく栄養摂取も順調であった。川崎病の

診断基準で、発熱、発疹、四肢浮腫、リンパ節腫脹の4項目を認め、冠動脈の変化なかっ

たが川崎病も否定できないため、治療（γグロブ'ノン 2.5g/日×2日間、アスピ'ノン

37mg/日）を行った。いったん解熱したがその後高熱が3週間継続し、 ｝ノンパ節腫大、

発熱時紅斑、フェ'ノチン高値、CRP陽性、好中球優位な白血球増多が継続した。感染

症が否定され、腫瘍マーカー検査とCTにて腫瘍を疑わせる所見はなく若年性特発性関

節炎全身型(sJIA)が疑われた。＜全身型若年性特発性関節炎の疑いでの治療＞関節炎

の診断ができないものの、発熱（弛張熱）が2ケ月間続きsJIAが疑われたため経口PSL

(2mg/kg/日)投与を開始した。しかし効果なく、mPSL静脈投与(2mg/kg/日)が有効

であり、以後経口PSLを(0.5mg/kg/日）まで漸減した。PSL治療による解熱後6週間

経過したところで気道感染をきっかけにsJIAが再燃した。 ミニパルスを行うも解熱せ

ず､炎症反応も改善しないため1週間後再度ステロイドパルス(mPSL30mg/kg/日 3

日間）を行い解熱した。しかしその後も再燃を繰り返し治療に苦盧している。

一
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Sjagren症候群を合併し、問質性肺炎とアカラシアを併発した自己免疫疾患

の1例

のだ ゆきひろ

○野田幸弘、金子一成

関西医科大学小児科

【はじめに】混合性結合組織病（以下MCTD)はRaynaud現象や手背の腫脹を主症状

とし、これに加え全身性工'ﾉテマトーデス（以下SLE)、全身性強皮症(以下SSc)、皮層

筋炎(以下PM/DM)の症状が混在する疾患である。一般的に発熱や関節痛、顔面皮疹な

どのSLE症状から始まり、徐々に皮層の硬化や嚥下障害､肺線維症などのSSc症状に移

行する。またSj6gren症候群(以下Sjs)の合併例もしばしば認められる。今回、発熱や

皮層症状に乏しく、肺病変、消化器病変、眼病変を主症状とした自己免疫疾患症例を経

験したので報告する。 【症例】8歳の男児。家族歴は特にない。既往歴に脳形成不全と発

達遅延がある。また、生後間もなくから流涙をほとんど認めず、5歳時に両側涙腺萎縮

と視神経萎縮を指摘されている。6歳頃からは毎晩入眠時に嘔吐を認めていた。今回、

血液検査でCRPの上昇(5.1mg/dl)とIgGの著増(3,451mg/dl)があり当院へ紹介され

た。発熱や関節腫脹､皮層の硬化はなかったが胸部エックス線写真で問質性肺炎があり、

Gaシンチでも肺野に異常集積を認めた。KL-6は3,230U/mlであり、SP-Dの上昇も認

めた。自己免疫疾患を疑い血液検査を施行したところ抗核抗体陽性、抗Scl抗体、抗セ

ントロメア抗体、抗RNP抗体、抗Sm抗体、抗SS-A,SS-B抗体が測定感度上限以上で

あり、MPO-ANCAも陽性であった。上部消化管造影でアカラシアの合併も認めた。

Raynaud症状は認めなかったが、抗RNP抗体を含めた様々な自己抗体が陽性であり、

問質性肺炎、消化器病変、眼症状を認めることからSjs合併MCTDを疑った。プレドニ

ゾロンとアザチオプ'ﾉンで治療を開始し、CRPは陰性となったが高ガンマグロブ'ノン血

症は持続している。 【考察とまとめ】本症例は抗RNP抗体をはじめとする各種自己抗体

が陽性であるが臨床症状がMCTDの診断基準を満たさず診断に苦慮している。診断と

今後の治療方針を示唆いただければ幸いである。
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無痛性の多関節炎と多発性腫瘤を呈し診断に苦慮しているS歳女児例

おがた よしやす

○尾形善康、今吉美代子、浜崎雄平

佐賀大学医学部小児科

家族歴に特記すべきことなし。4歳1ケ月時に小児遠心性腹壁脂肪萎縮症と診断。2006

年5月（4歳9ケ月）より正座やしゃがみこみが出来なくなり、また月に1-2回程度の半

日ほど持続する頚部痛が出現した。9月に当科を受診して膝関節に熱感や腫脹はないも

深屈位での屈曲制限あり。血液検査では白血球6600/"l、CRPO.43mg/dl、赤沈28mm/

時、 IgG1903mg/dl，RF陰性、抗核抗体陰性、MMP-3674ng/mlo膝関節MRIで分葉

状ないし扁平な腫瘤が膝関節周囲の背側に多発し、関節内に液体貯留を認めたが滑膜の

肥厚や増強効果なし。頚部MRIでは異常なし。2007年1月より両手の指関節に痙痛を

伴わない腫脹が出現しMRIで手根骨周囲やMP、PIP関節周囲に滑膜の肥厚と増強効

果、尺骨骨端にも増強効果をみとめた｡3月からは両側足関節の腫脹と熱感を認めMRI

で滑膜の肥厚と増強効果および関節液の貯留を認めた。4月には両側肘関節の伸展不良

を認めMRIで滑膜の肥厚と増強効果および膝関節と同様の多発性の腫瘤を認めた。膝

関節の腫瘤について生検を試みたが腫瘤を特定できず。腫瘤は'ノンパ節である可能性が

考えられた為に魚径部'ノンパ節生検を行ったが病理所見は反応性腫大であった。 関節

炎に対してイブプロフェン内服を行ったが効果なく、2007年5月よりMTXの内服を開

始し関節症状の改善を認めMMP-3は70台まで改善した。 11月に胸部レントゲン写真

およびCTで肺野に多発する異常陰影が出現した。MTX内服を中止したが肺病変は改

善せず2008年1月よりPSLO.3mg/kg内服を開始したところ、肺病変は消失しステロ

イドは漸減中止した。MTX中止後に増悪した関節症状とMMP-3上昇はステロイド内

服で改善したが、ステロイド中止後に再び増悪を認めた。3月よりMZBを開始したと

ころ関節症状の改善とMMP-3の低下を認めている。経過中に皮疹や眼科的異常所見

は認めていない。またNOD2遺伝子には異常を認めなかった。 (NOD2遺伝子検査をし

ていただいた京都大学小児科西小森隆太先生に深謝いたします｡）
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O-01

急速に骨変化を来した関節型若年性特発性関節炎の一例

○鞘儀'､重見律子'､徳田桐子，
】松"市民病院小児科、 2愛媛県立中央病院小児科

グ

【症例】 10歳男児【主訴】関節痛【現病歴】平成19年9月より左手関節が腫脹した。両

頸部'ノンパ節腫脹も認められ悪性'ノンパ腫を疑われ前医を紹介受診された。手関節腫

脹、瘻痛、 1ノウマチ因子陽性、PET-CTにて両手関節への取り込みを認め、少関節型若

年性特発性関節炎と診断された｡NSAIDs,MTX,PSLによる治療を開始されたが､左手

関節の腫脹が持続したため平成20年6月に当科を紹介された。 【経過】初診時、左手関

節にのみ腫脹、熱感、瘻痛、可動域制限を認め、その他の関節は異常所見を認めなかっ

た。RE高値抗CCP拡佳高値であり、単純X線写真上､左手関節に著明な関節裂隙の

狭小化､骨の蓮哩i生充進所見を認めたため生物学的製剤の投与を開始した。 【考察】本患

児の罹患関節は2関節のみであり、臨床病型から考えると少関節型であるが、RF陽性

であることより多関節型に分類される。本患児では早期から治療を開始したにもかかわ

らず短期間の経過で骨の変化を来した。一カ所の関節炎でも、RF陽性例では、骨病変

の進行に留意することが必要である。
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著明な頚部リンパ節腫脹を主症状とした全身型若年性特発性関節炎の一例

たにぐち なほ

○谷口奈穂、野田幸弘、蓮井正史、金子一成

関西医科大学附属枚方病院小児科

【はじめに】全身型若年性特発性関節炎(以下S-JIA)は持続する弛張熱に加え、関節炎

を生じる疾患である。関節症状が遅延することもしばしばあり診断に時間を要すること

が多い。また、その10%が経過中にマクロファージ活性化症候群（以下MAS)を合併

する。今回MAS発症を契機に診断されたS-JIAの一例を経験したので報告する。 【症

例】13歳の女子。平成19年9月に右頚部リンパ節の腫脹を認めたが抗生斉ﾘで縮小した。

10月にも同部位の腫脹があったが自然軽快した。 11月、39度以上の発熱、咽頭痛、嘔吐

が出現し､その後両側頚部の'ノンパ節腫脹が出現。精査のため当院に入院した。入院時、

著明な両側頚部'ノンパ節腫脹あり、圧痛(＋)発赤(－)熱感(一)であった。前胸部、左大

腿部、背部に掻痒感を伴う紅斑様発疹を認めた。眼底所見は異常なし。血液検査で炎症

反応の上昇なし。種々の感染症、免疫・自己抗体関連検査も有意な所見なし。 リンパ節

生検を行ったが、組織像は反応性'ノンパ節腫脹であった。入院後から39度を超える弛

張熱を認めるようになり、その後稽留熱となった｡。第17病日の血液検査にて血小板の

減少、AST・LDHの上昇、及びフェ'ノチン、尿中β-2MGの著明な上昇を認め、骨髄検

査にて貧食細胞が散見された。明らかな関節症状は認めなかったが、感染症は否定的と

考えS-JIAにMASを合併したと診断した。ステロイド剤の投与を開始しその後速やか

に解熱傾向を認めたが、減量に伴い再び発熱を認めた。MTX・ミゾリビンを併用し、ス

テロイドパルス療法を2クール行い、以降は発熱なく経過し、血液検査所見も安定した。

【考察及びまとめ】S-JIAにおいて、著しい'ノンパ節腫脹を初発症状とすることはまれで

ある。本症例は関節痛がなく入院当初は主に感染症を考えたが、MASの合併がS-JIA

を疑う契機となった。また、近年S-JIAの診断に有用なマーカーとされているIL-18の

上昇があり診断の一助となった。

l■■■■
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リウマチ熱症状で発症した全身型若年性関節リウマチの1例

○灘繼'､木村暢佑'､熊田知浩'､宮嶋智子'､楠隆'､藤井達哉'､河原敦’
’滋賀県立小児保健医療センター小児科、 2マキノ病院小児科

！ノウマチ熱の鑑別として全身型若年性関節'ノウマチが重要であるが、当初リウマチ熱

として加療中に、心襄液の貯留を伴う÷Lｪ乞腿進壷発症し全身型若年性関節】ノウマチを発
症した例を経験したので報告する。＜症例＞6歳男児、 3日前より発熱認め、翌日近医

受診し、溶連菌迅速検査が陽性のためPC-G処方きれる。経口摂取不良、身体に力が入

らなくて起き上がれず、節々が痛いと再診◎WBC33000、CRPll.5と炎症反応高値のた

め、紹介入院となった。入院時、頸部に'ノンパ節触知。肝脾腫なし。腱反射も正常。＜

入院後検査データ>WBC27600(neut88.0%)､←CRP21.0mg/dl、ESR105mm/h、Hb

11.0g/dl、PLTS378000、CK261U/l，AST18IU/l，ALT71U/l、LDH2221U/l、T-Bil

0.7mg/dl､Feriflしln547.4ng/dl､ARn-8付倍､ASK,1MiO倍PT13.4sec､APTT29.
4sec、Fib534、FDP27.8,C3187mg/dl<C420mg/dlo入院後、CTRX80mg/kg分2

で治療を開始。翌日より、腹部に坐虹斑出現。下肢の脱力あり。翌々日より熱型が弛張

熱に。WBC21100、CRP17.8．顔面に同じ発疹出現。夕方から発熱し、左膝関節痛が増

悪。アセトアミノフェンにて解熱し関節痛も消失する。多関節炎、発熱/CRP、赤沈高

値､=ASO/ASK高値で'ノウマチ熱の診断基準を満たした。第6病日右膝痛が増悪し移動

性関節炎と考えた。第8病日CTRX中止し、PC内服に変更。顔面と上肢に小紅斑続く

が関節痛が軽減し､第ll病日には消失した。第13病日関節痛認めず､歩行も可能になっ

たが、夜間は再び40度まで熱発する。心エコーにて心襄液の貯留を認め、第14畠病日当
センターに転院となった。右股関節痛を訴え、軽度の関節液貯留をみとめた。急激な心

嚢液の増加を認めたため第16病日よりステロイドのパルス療法(500MGX3DAYS)を

開始し症状は軽快した。その後、ステロイド内服30MGより漸減、股関節炎も3週間後

に軽快し歩行可能となった。PC-G内服継続のまま外来にて減量中であるが、症状、検

査結果の悪化を認めていない。＜考察>Jonescriteriaを満たしていたが、弁膜炎もな

／

〈心臓病変も心内膜よりは心外膜に病変があり

マチの病像と思われ、ステロイドのパルス療注ドのパルス療法

性関甑ソ台判-圭叫惑茎其』駐方角
ノ

が有効であった。

し I

ノ

／
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最近経験したリウマチ熱の巳例

のむら ふみ

野村文、○北村綾香、天谷英理子、松下浩子、黒田啓史、清水恒広、川勝秀一

京都市立病院小児科

【はじめに】急性'ノウマチ熱(以下ARF)はA群β溶連菌感染後に発症する全身炎症性
疾患で、関節炎、心炎、舞踏病などを主症状とする。先進諸国では公衆衛生の改善や抗

菌薬の普及により発症頻度が急速に減少し、近年ではまれな疾患となっている。今回

我々はARFの2例を経験したので報告する。 【症例l】 7歳、女児。一週間続く微熱と

移動性の関節痛を訴え当院を受診した。Levinell/VIの収縮期雑音を聴取し、心エコー

でII°の僧房弁閉鎖不全(以下MR)を認めた。ASO･ASKの上昇と急性期炎症反応の

上昇を認めた。Jonesの基準よりARFと診断し、ペニシ'ノン製剤とステロイド薬を開

始した。経過中に少量の心襄液貯留、軽度の大動脈弁閉鎖不全(以下AR)および僧房弁

前尖の肥厚を認めたが徐々に改善をみた。 【症例2】 10歳、男児。39度台の発熱があり、

近医で抗菌薬を処方されたが解熱しないため当院に紹介入院となった。入院時は発熱以

外は特に所見を認めなかったが、WBC21000/"l、CRP19.41mg/mlと高値であった。

入院翌日より右膝関節痛が出現したが、発赤・腫脹は認めなかった。さらに2日後には

両下肢全体の痙痛を訴え、座位も不能となった。下肢MRIにて多関節の関節液貯留を

認めた。ASO･ASKが高値でありJonesの基準よりARF多関節炎型と診断し、アスピ

')ン内服を開始した。内服後は速やかに解熱し関節症状も改善したが、翌日の心エコー

検査で軽度のMR、ARを認めたため心炎を疑いアスピリンを中止し、ステロイド薬を

開始した｡経過は順調て現在は抗菌薬の予防投薬を行なっている。 【考察】今回我々は
主症状の異なるARFの二例を経験した。 リウマチ熱罹患後の再感染は心弁膜症状が重

症化するため、心炎合併例では半永久的な予防服薬が必要となる。 1992年のJonesの基

準以降、心エコー検査の診断能力が上り症例2のような心雑音を認めない症例でも心炎

が早期診断できるようにな-つ-’､‐アスピリン内服のみで症状は改善した経過であった

が、ステロイF楽の必要性や伴永久的な予防内服の必要性の是非には、さらなる症例の

集積が必要と思われ,｡。
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若年性特発性関節炎多関節型を発症した22qll欠損症候群の女児例

○離慧1､藤岡泰生1､鈴木一徳1､長尾竜兵l､熊田篤2､河島尚志2､佐野圭二3、
露木和光l、武隈孝治2，星加明徳2

’東京医科大学八王子医療センター小児科、 2東京医科大学小児科、

3東京医科大学八王子医療センター整形外科

22qll.2欠失症候群は先天性心疾患など多彩な併発症を来たす症候群である。今回我々

は22qll.2欠失症候群に特発性若年性関節'ノウマチを来たした女児を経験したので報

告する。症例：5歳llヶ月の女児。主訴：両膝関節腫脹既往歴：出生時より心雑音を認

め心室中隔欠損症を指摘きれた。染色体検査にて22qll.2欠失症候群と診断されてい

た。また反復性中耳炎を認めていた。現病歴：4歳ごろより両膝の腫脹に気づいていた

が、痛みなど無く日常生活に不便を認めなかったため自宅にて経過観察していた。その

後も両膝の腫脹は軽快せず近医整形外科受診し、当院紹介となる。初診時身体所見：体

温36.8℃、身長101cm(-2.43SD)、体重14.9(-1.64SD)kg･両膝関節、両2，3，4手指

MIP関節の計7関節に腫脹を認めた。明らかな関節可動域制限は認めなかった。関節

穿刺所見では膿は認めず培養は陰性であった。血液検査ではWBC7010/"1 (分葉核球

47.1％， 】ノンパ球43.6%),CRPO.52mg/dl,ESR14mm/hOur,MMP-3582.3ng/ml,

ヒアルロン酸161ng/mlであった。抗核抗体40未満, 1ノウマチ因子91U/ml,抗CCP

抗体0．6未満U/ml,RAPA1280倍, IgG-RFO.3であった。ブドウ膜炎の合併は認め

なかった。血清IgG3峨叩/dl, IgAlmqZdl, IgM125mg/dl, CH5051.4U/ml,
CD4/CD8=0.69であった。膝MRIでは液体貯留と関節滑膜の増殖増がえられた。以上

より関節型JIAとIgA欠損症と診断した。イブプロフェンが開始された。考察:22qll.

2欠失症候群は先天性心疾患などを合併する。今回我々は、さらにIgA欠損症の合併と

関節型JIA併発した一女児例を経験した。本合併は比較的めずらしく文献的な考察を

加え報告する。
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若年性特発性関節炎の治療中に劇症肝不全に至った一例

たけだ よしたか

○武田義隆'、十河剛'、岩崎陽子'、安西有紀'、小松陽樹'、乾あやの'、
藤澤知雄1、笠井和子2、中島章子2，森雅亮2、横田俊平2
1済生会横浜市東部病院こどもセンター、 2横浜市立大学医学部小児科

若年性特発性関節炎(JIA)にマクロファージ活性化症候群を合併することは多いが､肝

臓に限局した発症は少ない。我々はJIAの治療中に劇症肝不全を発症し救命できた症

例を経験した。 【症例】 5歳男児。 14日間続く発熱およびそれに伴う発疹と関節痛を主

訴に来院した。精査の結果、全身型JIAと診断し、ステロイドパルス療法およびプレド

ニン内服により、一旦軽快し退院となった。しかし、退院3日後(-12病日）の血液検

査でAST60U/L､ALT43U/L､退院2週間後（－1病日）にはT-bil5.8mg/dL､AST

764U/L、ALT1,699U/Lとビリルビンの上昇を伴ったトランスアミナーゼの上昇を認

め、当科に入院(第0病日）となった。入院時は肝性昏睡1－2度､PT比59.9%であっ

たが､入院した日の夜から急激に心機能低下がみられ､肝性昏睡3度へ進行､PT比38.

7％と低下を認めたため、劇症肝不全と診断した。血漿交換、ステロイドパルス、シクロ

スポ'ﾉンで加療したところ治療開始3日後（第3病日）には意識障害や凝固能が改善し

た。以降、プレドニンを漸減、シクロスポ'ﾉンを漸減・中止しても症状の増悪なく第57

病日に退院となった。また、急性期の肝生検では、小葉内の広範な脱落壊死はみられず

細胞浸潤もわずかであったが､肝細胞は膨化･変性していた。また、CD64抗体による免

疫染色では、中心静脈に集族する活性化したKupffer細胞がみられた。一方、寛解期の

追跡肝生検では細胞浸潤や、肝細胞の膨化および線維化はみられず、Kupffer細胞は門

脈域周囲に多くみられ､正常な紡錘型に戻っていた。 【考察と結語】臨床経過と肝組織か

らJIAに伴う肝内マクロファージの活性化が劇症肝不全の本態と考えられた。早期に

病態を把握し、適切な治療により救命できた。
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全身型若年性特発性関節炎(sJIA)の経過中に重度の肝機能異常を呈した2

例

○謡鬘葦芋'､宮前多佳子'､今川智之'､森雅亮'､横田俊平'､十河剛2，
乾あやの2、藤澤知雄2

’横浜市立大学小児科、 2済生会横浜市東部病院小児科

全身型若年性特発性関節炎(sJIA)の経過中に、黄疸を伴う肝機能異常を認めた2例を

経験した。症例lは5歳男児。2002年4月発症のsJIA。問質性肺炎やマクロフアージ

活性化症候群の既往があった。2003年2月に肝酵素の上昇を認めていたが、ビスフオス

フォネート製剤を開始したところ、肝逸脱酵素が著明に上昇し、凝固異常や黄疸も認め

たため、3月に当科へ転院となった。血漿交換、リポ化ステロイド、シクロスポ'ノンにて

軽快したが完全に肝機能は正常化しなかった。その後、発熱は認めていなかったが、 7

月末に再びALT18951U/L,ALT13681U/L,LDH6871U/L,7-GTP7471U/L,

Tbil7.1mg/dl,Dbil4.6mg/dlまで上昇したため8月に経皮的針肝生検を施行した。

症例2は6歳男児。2005年10月発症のsJIA｡2006年1月末に原疾患が再燃したため

mPSLパルス療法を2クール施行し、維持療法にmPSL20mg/day内服を開始した。

発熱なくCRPも陰性であったが、2月末より肝機能異常が出現し、4月にはAST682

1U/L,ALT15581U/L,LDH2431U/L, γ-GTP3511U/L,T-bil3.6mg/dlまで

上昇したため、経皮的針肝生検を施行した。2例とも約2ケ月の経過で自然軽快した｡2

例の肝組織所見は類似しており、小葉内では肝細胞は腫大し、肝細胞索は乱れ、多核肝

細胞やspottynecrosisを認め、門脈域では'ノンパ球のみならず、好中球の浸潤を比較的

多く認めた。今回の所見が、原疾患に伴う自己免疫的な反応による変化でsJIAに特異

的であるかについて、今後更なる検討が必要と考えられた。基礎に炎症性疾患がある患

者における肝機能異常の病態には様々な因子が関与していると考えられ､薬斉ﾘ性肝障害、

ウイルス感染、肝外感染症による続発性変化、脂肪肝、原疾患に伴う自己免疫性変化な

どの様々な原因を念頭に検索や対処を行うことが必要と思われた。
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Leucovorin(LV)がMethotrexate(MTX)の効果を減弱したと考えられた

若年性特発性関節炎(JIA)症例

やしろ まさと

○八代将登、安井耕三、長岡義晴、津下充、和田知顕、森島恒雄

岡山大学大学院医歯薬総合研究科小児医科学

【はじめに】

MTX少量パルス療法は､若年性特発性関節炎(JIA)に対する世界標準の治療法である。

非ステロイド系抗炎症薬(NSAID)で抑制できない関節型JIAに対し約70%で有効で
ある。一方MTXの副作用軽減目的で葉酸製剤が併用されることが多い。我々は

Leucovorin(LV)がMTXの効果を減弱したと考えられたJIA症例を経験した。関節型

JIAでのMTXに対する葉酸製剤の意義を再検討する。

【症例】

13歳女児。6歳時にJIAと診断された。NSAID,prednisolOn(PSL),MTXの併用にて

寛解を認めていたが、再燃を繰り返すたび、ステロイド斉ﾘの増量・追加、免疫抑制剤の

追加にて対応していた。平成20年2月、コントロール不良のため当科紹介された。入

院時、腰痛による運動制限を認めており、MMP3高値(254.1n9/ml)が持続していた。

入院後にLVを中止した。以降、MMP3の改善を認め(150.3n9/ml)、臨床症状も改善

したためステロイドの減量を開始した。

(JIAに使用した主な薬剤：入院時→退院時）

Leucovorin:5mg/week,→中止、betarnethasone:0.5mg/day→中止、dexamethasone

palminate:2.5mg/2week→虫上､PSL:15mg/day→ユ3mg/day↓、FK506:6mg/day-P

6mg/day、MTX:101ng/week→10mg/week、入院中にIbuprofen:200rng/day開始。

【考察】

欧米と比較し、本邦でのJIA児に対するMTX使用量は低量に設定されている。一方

LVをはじめとする葉酸製剤の併用でMTXの効果が減弱することが懸念されるが、こ

の点につき言及されていないことが多い。MTXと葉酸製剤の適正使用における海外お

よび国内成人での報告を踏まえ検討する。更に、葉酸製斉リ (CalciumfOlinate(fOlnic

acid:LV)、fOlicacid)の特性を比較し､MTX少量パルス療法時に適切な薬剤および量に

つき、薬効動態的な検討を行った。
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メソトレキセー卜の副作用と考えられる白血球減少後に寛解に至った全身型

特発性関節炎の一例

やまざきやすひろ

○山崎康博、島袋浩、森岡圭太、泉岳、齋田吉伯、三河誠、小林一郎

北見赤十字病院小児科

全身型若年性特発性関節炎(sJIA)は関節炎に、弛張熱、皮疹、肝脾腫などを伴う疾患

であり、活動期にマクロファージ活性化症候群への移行をしばしば認めることが知られ

ている。通常ステロイド剤を中心とした治療が行われているが、難治例もしばしば経験

される。今回我々はsJIAの追加治療としてメソトレキセート (MTX)を併用し、その

副作用と考えられる白血球減少後に寛解に至った症例を経験したので報告する。症例は

現在12歳の女児。平成14年4月の6歳時にsJIAを発症し、同年5月に血球貧食症候

群のため、ステロイドパルス療法を受けた。同年10月に再度発熱し、炎症反応が上昇し

たためステロイドパルス療法を受け､MTX10mg/週の内服(朝食後）と、葉酸製剤10

mg/分2連日内服が開始された。後療法のプレドニゾロン(PSL)は徐々に減量された

が､7mg/日(0.19mg/kg)以下まで減量すると症状の悪化を認めた。平成15年ll月

10日、膝関節腫脹が持続しCRP3.89mg/dl、WBC7410/mm3と炎症反応の軽度上昇
を認めたためPSLが増量され、MTXが朝食後から朝食前内服へ、葉酸製剤が翌日一回

内服に変更された。 12月15日には関節腫脹は改善しCRPは低下したが、白血球数が

2300/mm3に減少した。その1週間後も白血球数低値が続いたため、MTXがlOmg
から5mg/週に減量された。 12月22日、白血球数は7290/mm3と回復を認め、以後
減少は認めなかった。その後関節所見の悪化やCRPの上昇はなく、平成17年3月に

PSLが、同年8月にMTXが、平成18年2月にイブプロフェンが中止きれた。現在ま

で再燃はなく、検査所見も安定している。MTX､葉酸製剤の服用方法変更により副作用

の白血球減少が出現し、免疫学的な'ノセットをきたした可能性がある。
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白内障により急激な視力低下を来たし水晶体吸引術を要した若年性特発性関

節炎少関節型の一例

ももむら めい

○百村芽衣'、小林茂俊'、小山哲'、沖永公江2、柳川幸重’

’帝京大学医学部小児科、 2沖永眼科クリニック

【症例】 7歳女児【現病歴】平成17年3月頃（4歳） より眼球結膜の充血が出現し、

近医大学病院に通院していたが症状改善せず、同年11月に近医眼科へ転院した。近医

眼科初診時、虹彩毛様体炎・瞳孔後癒着・白内障・新生血管・緑内障を認めた。虹彩光

凝固術を施行し、アトロピン点眼、ステロイド点眼にて治療を行っていたが視力低下は

進行し、経過中左肘関節の可動域制限を認めたため、平成18年5月に当院紹介受診と

なった。 【経過】当院受診時、左肘関節に腫脹・熱感があり、可動域は屈曲30度から90

度､肘関節レントゲン上でerosionを認めた。その他の関節に異常所見は認めなかった。

RF、ANAは共に陰性であったが､MMP-3が180n9/mlと高値であり、若年性特発性関

節炎少関節型と診断した。ステロイド、メトトレキサート、イブプロフェンの内服で治

療を開始、関節症状は徐々に改善し、現在左肘関節可動域は屈曲10度から150度、し才
トゲン上も改善を認めている。眼症状はステロイド点眼を併用して一時改善傾向であっ

たものの、平成19年7月頃に右眼の白内障が悪化､急激な視力低下を来たし水晶体吸引

術を行った。現在後発白内障のため、レーザー治療を検討している。 【考察】今回我々は

虹彩毛様体炎で発症し、急激な視力低下をきたした若年性特発性関節炎少関節型の一例

を経験した。通常長期にわたる関節炎で関節にerosionを認めた場合、関節の変形や永

続的な損傷をきたすと考えられているが、本症例では症状・レントゲン共に改善傾向を

示した。小児では痛みの訴えが明らかでないことも多く、関節可動域制限にも気づかれ

にくいため、虹彩毛様体炎を認めた際には明らかな関節症状がなくても若年性特発性関

節炎を念頭に置く必要があると考えられた。今回関節症状が改善したにもかかわらず、

白内障の急激な悪化がみられ、その原因についても併せて考察する。
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マクロファージ活性化症候群を発症した、関節炎を認めない全身型若年性特発

性関節炎が疑われた1例

ふかお だいすけ

○深尾大輔、吉田晃

日本赤十字社和歌山医療センター小児科

【症例】2歳6ケ月女児【主訴】発熱【家族歴】双胎の妹がMCLSの既往あり 【既往歴】

双胎の第1子。36週1日 2421gで出生。発達・発育は正常【現病歴】 2008年5月24
日から発熱を認め、27日近医受診。29日高熱が持続するため入院となった。熱型は朝

に36度台、夜には39度を超える弛張熱であった。 【入院時検査所見】WBC15600/"1,

Hbll.6g/dl,Pltl7.5/"1,CRP9.49mg/dl,AST841U/l,ALT131U/l,LD7741U/l｡

【経過】理学的には咽頭発赤を認める以外所見に乏しかった。アンピシ'ノン・スルバクタ

ムの静注を行ったが解熱せず、6月2日 （10病日）川崎病不全型（発熱、発疹、眼球結

膜充血の3徴候） としてγ－グロブ'ノン治療(1g/kg/day2days)とアスピ'ノン内服

(30mg/kg/day)を行った。4日はCRP6.72mg/dl、Ferritin6335ng/ml、ESR154/1h

であり全身型若年性特発性関節炎(S-JIA)が疑われたが、関節炎の所見は認めなかった。

その後も高熱が続き抗生斉ﾘを変更したが効果なかった。 10日にはCRP2.27mg/dlと

なったが、 IL2レセプター抗体2437U/ml,アミロイド蛋白A360"g/mlと高値であり、

抗CCP抗体0.9U/mlと陰性、MMP-337.7ng/mlであった。 ll日からナプロキセンを

開始したところ、 12日から顔面、体幹に小発疹が出現。 13日にCRP9.16mg/dl,Hb

9.2g/dl,Pltll.1/"1,D-dimerl7.79,AST3351U/1,Ferritin50213ng/ml,BMG(尿）

22511"g/lとなり、ナプロキセンを中止し、マクロファージ活性化症候群(MAS)を疑い、

15日からシクロスポ'ノン持続点滴静注、プレドニゾロン静注、ダンテバ'ノンナト1ノウム

療法を行った。骨髄検査では、血球貧食像は認めなかった。その後の経過は良好で16

日に解熱しCRPは19日に陰性化し、Pltは16日に7.3/"lと最低値となり19日には

15.3/"lと回復した。PSLを漸減中である。EBVCA-IgMは陰性であった。本症例は高

熱のみで関節炎を認めないためS-JIAの診断基準に当てはまらず診断・治療に苦盧し

た。ナプロキセンの内服が引き金となりMASを発症したと考えられる。
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マクロファージ活性化症候群を合併し血漿交換療法を必要とした全身型若年

性特発性関節炎の4歳男児例

うちだ ともこ

○内田智子'、黒田早恵'、山出晶子2，星岡明’

’千葉県こども病院アレルギー科、 2横浜市立みなと赤十字病院小児科

【はじめに】若年性特発性関節炎(JIA)の全身型は、まれにマクロファージ活性化症候
群を合併し、致死的な経過をたどることがある。今回、我々は経過中にマクロファージ

活性化症候群を合併し血漿交換療法にて救命した例を経験したので、その経緯とその後

の治療経過について報告する。

【症例】4歳男児

【既往歴家族歴】特記すべきことなし

【経過】平成19年6月2日より発熱と膝関節痛が出現した。6月4日前医に入院し

た。白血球数12200/"l､CRP21.3mg/dl、フェ'ノチン8760ng/mlであり、発疹も認め、

全身型JIAと診断きれた。6月ll日よりプレドニゾロン2mg/kg/day静注が開始さ
れ、6月13日に当院へ転院となった。転院時には平熱で全身状態は安定しており、白血

球数8200/"l、血小板数30.7万/似l、CRP6.93mg/dl、フェ'ノチン3650ng/mlと検査
所見も改善傾向にあった。

6月15日に静注のプレドニゾロンを同量の内服薬に切り替えたところ、翌日昼過ぎより

再び発熱した。

6月18日白血球数4700/"l、血小板数6.2万/似l、CRP8.45mg/dl、AST14991U/l、

ALT8111U/l、 LDH30601U/l、フェ'ノチン31582ng/ml、FDP100.6"g/mlとMAS

の病態を呈したためステロイドパルス療法(mPSL30mg/kg/day3日間）を開始した。

6月20日、白血球数5400/"l、CRP2.06mg/dl、フエ'ノチン80520ng/ml、AST5850

IU/l、ALT38301U/l、LDH102301U/l、FDP97.6"g/mlとさらに病態が進行したた

め、シクロスポ'ﾉン(CsA)の持続静注、リポ化ステロイドの静注を併用して3日間の血

漿交換療法を開始した。その後は順調に改善した。退院後、現在まで再燃はなくCsA

とステロイドの減量は順調に進んでいる。

【まとめ・考察】ステロイド治療により軽快傾向であったが､静注から内服に変更した
ことを契機にMASIご進展したM喰Sの病態はステロイドパルス療法にも反応しな
かったが、血漿交換療法、CsA持続静注、 】ノポ化ステロイド静注が著効した。全身型

JIAは治療変更時には慎重な観察を要し、症状悪化時には迅速な対応が求められること

が再確認された症例であると考える。
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マクロファージ活性化症候群に移行した全身性若年性特発性関節炎の治療経

過と血清IL-1B値の推移

しげむら ともなり

○重村倫成、石田岳史、山崎崇志、上松一永、小池健一

信州大学医学部小児医学講座

全身型若年性特発性関節炎(sJIA)の1女児例に対する治療効果の指標として、血清

IL-18値をELISAで測定し検討した。

1歳、女児。 sJIAからマクロファージ活性化症候群(MAS)に移行したため、ステロ

イドパルス療法を3クールとCyAの投与を行った。ステロイドパルス終了直後から再

燃傾向がみられたため、MTXを併用したところ炎症所見の改善を認めた。PSLO.

8mg/kg/日内服時に発熱とともに痙箪を生じた。MRI、脳波、臨床経過から熱性けいれ

んと診断したが、発熱の原因は検査所見からsJIAの再燃と判断した。痙鑿後2日から

イブプロフェンの併用を開始したところ､改善がみられ､ステロイドの減量が可能になっ

た。治療開始後8か月でPSLO.15mg/kg日まで減量し、イブプロフェンのみ併用して

いる。

入院時の血清IL-18値は284,861pg/mlと異常高値であったが、ステロイドパルス、

CyA投与後にて急激に低下した。MTXの併用後も10,000pg/ml以上を推移し、再燃

時は35,235pg/mlまで上昇した。イブプロフェンの併用後は2,000pg/ml前後まで低下

し、軽度高値を持続している。 （正常値100-400pg/ml)。

本症例ではステロイドパルスとCyA療法でMASは改善した。その後CyA、MTX

ともに活動性を抑えていた印象はあったが、血清IL-18による検討では大きな変動はな

かった。イブプロフェンを開始後は検査所見の改善がみられ、 IL-18も低下した。 sJIA

おける非ステロイド抗炎症薬(NSAID)の効果は不明だが本症例にはきわめて有効で

あった。外来フォロー中も症状と炎症検査所見は改善しているが､IL-18は2,000pg/ml

程度を推移しており、 sJIAの再燃に十分な注意が必要と思われる。
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若年性特発性関節炎JIA4ﾌO例の臨床病態一小児慢性特定疾患治療研究事

業(小慢)データを用いた二次調査

やすむら じゅんこ

○安村純子'、鍬田直美'、久保田知洋'、山崎雄一'、赤池治美'、嶽崎智子'、

野中由希子'、根路銘安仁'、前野伸昭1，今中啓之'、鉾之原昌2、河野嘉文'、

武井修治3

l鹿児島大学医学部小児科、 2今給黎総合病院小児科、 3鹿児島大学医学部保健学科

【目的】本邦でもJIA病型分類が導入され、治療ではMTXや生物学的製剤の適応が検

討されるようになったが、これらの状況に対する大規模調査は行われていない。そこで

2005年から小慢医療意見書にJIAの病型分類が盛り込まれたことに着目し、小,|曼デー

タベースを用いて､JIAの病型分類や病態､治療内容を検討した。 【方法】2005年の小慢

事業にJRA/JIAを登録した578医療機関に二次調査を依頼した。 【成績】JIA470例(男
:女155:315、発症年齢7．0歳、観察期間5．2年)のデータが収集された。病型分類では、

全身型(sJIA)41.7%、少関節型(OligoJIA) 20.2%、RF陽性多関節型(RF+PolyJIA)
18.2%、RF陰性多関節型(RF-PolyJIA) 13.7%、乾癬関連関節炎0%、腱付着部炎関連

関節炎l.6%であった。関節外症状として、 sJIA187例では発疹45.3%、心炎9.9%、

マクロファージ活性化症候群7．7％やDIC5.0%が発症6か月以内にみられた。

OligoJIA90例では、ぶどう膜炎が発症6か月以内にl.7%、最終受診時(罹病期間6.3

年)に17．2％にみられた。最終受診時に治療を継続していたものは、 sJIA58.2%、

Oligo69.5%､RF+Poly91.8%、RF-Poly65.9%であった。重篤な関節機能障害(Class

分類III/IV)は、sJIAで7.2%、OligoJIAで2.2%、RF+polyJIAで6.6%、RF-polyJIA

で3.4％にみられ､長期間ステロイド継続sJIAでは､成長障害48.6%､圧迫骨折17.1%、

白内障15.7％がみられた。 【考案と結論】小児科以外の診療科を含む小慢データを基に

JIAの病型分類を検討したが、欧米の報告と比較してsJIA頻度が高く、OligoJIAの頻

度は低かった。関節外症状ではsJIAでは病初期からMASやDICが、OligoJIAでは経

過とともにぶどう膜炎がみられた。また多関節型JIAではRFが関節機能予後不良因子

であり、sJIAではステロイドの副作用が問題であった。このような症例では、生物学的

製剤の導入が検討されるべきであろう。

－80－



O-15

バルプロ酸による薬剤性ループス、もしくは亜急性皮虐ループスが疑われた一

女児例

しかま よしあき

○鹿間芳明、安藤智暁、石川順一、高橋英彦、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13歳女児、発熱と発疹を主訴に紹介受診。膠原病の家族歴はなし。 1歳3ヶ月時

に無熱性痙華のため脳波施行、てんかんと診断された｡5歳時よりバルプロ酸内服開始。

07年8月下肢に紅斑出現したが、2週間ほどで自然軽快。 10月に入り倦怠感、食欲低下

出現。 10/14より発熱、体幹の紅斑出現。 10/16前医受診、WBC5100/ml、CRP4.

84mg/dl、 IgG2855mg/dl、抗核抗体5120倍、抗SS-A抗体陽性であった。その後も発

熱､発疹持続するため、10/22に当院紹介受診、同日入院。経過中レイノー現象や関節症

状、日光過敏、口腔内乾燥は認めず。入院時BT37.8℃、全身状態良好。全身の皮層に一

部環状化した0.5~3cmの紅斑が散在。咽頭発赤や'ノンパ節腫脹、肝脾腫はなし。

所見・データからSLE/皮層ループス、シェーグレン症候群、薬剤性ループスなどが疑

われたが、 リケッチアやマイコプラズマなどの感染症も考盧し、 ミノマイシン内服を開

始した。その後紅斑は徐々に消退傾向、内服開始から3日目には36℃台に解熱したが、

ミノマイシン内服中止前に再び発熱、紅斑も腹部からはじまり背部、頬部、四肢にも広

がった。入院18日目に背中の環状紅斑部より皮層生検施行した。発熱､皮疹に加え、入

院16日目には左頚部'ノンパ節の腫脹・圧痛、入院18日目からは両側肘関節伸展時の自

発痛が出現した。バルプロ酸による薬剤性ループスの可能性を考え、脳波上異常所見が

みられないことを確認した上で、入院23日目からバルプロ酸内服を中止した。入院25

日目より36℃台に解熱し、紅斑や頚部'ノンパ節腫脹などの症状も軽快していった。バル

プロ酸は中止としたまま、入院40日目に退院。皮層組織の免疫染色では基底膜IgG,

IgA, C3, C1qが染まり、いわゆるlupusbandtest陽性であった。患児はバルプロ酸

中止後しばらくは無症状であったが、退院約半年後に4日間の発熱を伴う同様の紅斑が

出現、自然消槌した。高IgG血症、自己抗体（抗核抗体、抗SS-A抗体、抗SS-B抗体）

高値は持続している。バルプロ酸のDLSTは陰性であった。また、ガムテスト、シル

マーテストはいずれも陰性であった。
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TMAと著明な蛋白尿を呈したSLE女児

○縦桑美1.3､村田卓士1､玉城裕史l､中倉兵庫l､芦田明1､井上徹2,洪真紀4、
玉井浩’

l大阪医科大学小児科、 2大阪医科大学血液浄化センター、 3済生会吹田病院小児科、

4市立枚方市民病院小児科

「症例」14歳女児「主訴」浮腫、倦怠感「家族歴・既往歴」特記事項無し「現病歴」H20

年3月26日から咽頭痛、29日から眼瞼浮腫が出現｡30日から倦怠感、下腿浮腫が増悪

したため4月1日枚方市民病院受診。著明な蛋白尿と血小板減少のため入院となる。検

査にて低補体血症、抗dsDNA陽性などからループス腎炎と診断された。4月7日から

メチルプレドニゾロンパルス療法(IVMP)を施行されるが改善なく、9日大阪医科大学

転院となる。 「入院時所見」身体所見では眼瞼・下腿浮腫と腹部波動を認める。BP

132/78｡WBC15320、RBC328万（破砕赤血球+)、Hb9.8、PLT7､4万、CRPO.03．

PT111%、aPTT29.5､IgG460､ferritin344.76､抗dsDNA抗体385.5,抗ssDNA抗

体668.2、ANA640倍、各種自己抗体陰性、U-pro4+、U-OB3+、一日尿蛋白

2055mg腹部エコー：両腎輝度上昇「入院後経過」入院後血漿交換(DFPP)、 IVMP、ヘ

パリン療法、アザチオプ'ノン、アルブミン補充、利尿剤等で治療を行うが改善なし。入

院3日目から貧血が悪化しアザチオプ'ノン中止。4日目からビ'ノルビン･LDH上昇と血

小板の著明な減少(1.2万/"l)を認めた為、TTP･ヘパ'ノン起因性血小板減少症を疑い

ナファモスタッ卜やフラグミンを使用するが改善は乏しかった。 10日目に痙鑿・意識障

害が出現。精査にてラクナ梗塞と診断。高血圧の進行に対し厳格な降圧薬コントロール

を行った。改善しない貧血・血小板減少に対し、腎細小動脈の血管炎による血栓症を考

え36日目にワーファ】ノン投与を開始、血小板減少は徐々に改善した。DFPPは抗

dsDNA抗体の漸減に伴い22日目に一時中止。同時にセルセプトを開始したがIgG著

減(98mg/dl)と骨髄低形成が出現したため44日目に中止した。2回行った(38,45日目）

に行ったエンドキサンパルス療法でも改善しなかった蛋白尿は59日目にミゾ'ノビンを

開始し、以降は漸減している（腎生検:検討中)。治療に難渋した症例であり知見を含め

て発表する。
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肝機能障害で発症し抗リン脂質抗体症候群を合併した全身性工リテマトーデ

スの小児例

○蘇鮮'､川勝秀一1， 日比喜子2,松下浩子'､黒田啓史'､清水恒広］
’京都市立病院小児科、 2あいち小児保健医療総合センター腎臓科

【はじめに】全身性エ'ノテマトーデス(systemiclupuserythematosus :SLE)は全身臓
器に障害をきたす代表的な自己免疫疾患で、 25-50％に臨床経過中、肝機能障害を認め

ると報告されている。しかし、肝機能障害を初発症状とするSLE患者の報告は未だ稀

である。今回、我々は肝機能障害を契機としてSLE、抗'ノン脂質抗体症候群(APS:

antiphospholipidsyndrome)を発症した一例を経験したので報告する。 【症例】 12歳

女児。2007年1月初めより全身倦怠感あり、 1月中旬に近医受診。血液検査で肝機能障

害を指摘。その2日後より38．5度の発熱を認め、全身倦怠感も著明であり当院紹介入

院。身体所見では肝腫大のみ認めた。血液検査では、AST/ALT: 123/1791U/L、TP:

7.7g/dl(7glb:31.7%)、 IgG:2547mg/dl、抗核抗体:640倍、各種肝炎ウイルスは陰性
であった。この時点ではSLE診断基準は満たさず、 自己免疫性肝炎を疑い、第ll病日

に肝生検施行(第15病日に病理組織上は自己免疫性肝炎否定的との診断あり)。第12病

日より右足の痩れ、第16病日より左半身の輝れが出現。頭部MRI施行(第18病日）し

たところ、延髄右側にラクナ梗塞､右視床･左小脳に陳旧性梗塞を認めた。第10病日頃、

抗dsDNA抗体:61.81U/mlと判明し、心エコー(第19病日)で心襄液貯留も認め、SLE

と診断。また、ループスアンチコアグラント陽性で脳梗塞発症しており、APSを合併し

たSLE重症型と診断。第20病日よりステロイドパルス施行、APSに対しへパ'ノン(1

万単位／日)開始。経過中、左中脳に新たな脳梗塞を認め動眼神経麻痒を生じたが治療

継続で軽快､その後新たな症状出現はなかった。ステロイドパルス後､PSL(40mg/day)、

ミゾ'ノビン(150mg/day)併用開始。第47病日に腎生検施行(WHO分類Class2,経過中、

尿所見異常なし)。第124病日に退院。現在､左足背の軽度感覚低下､右注視時の複視は

残存するが、 日常生活に支障はない。
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小児SLEにおけるループス腸炎の一例

かねたかたいち

○金高太一、具志堅ゆみ、入問田健、林麻衣子、上薗礼、高橋弘岡I

東京都立大塚病院小児科

症例は14歳女性。出生時より視神経形成不全、虹彩・脈絡膜形成不全、小角膜、先天性

内反足を認め、 1歳3カ月時より痙箪（複雑部分発作）が出現した。 1歳9カ月時より抗

痙箪剤投与を開始したが難治であり、PB、CBZ、VPA、ZNS、ZNS+PBと変更し、4歳

時にはPHTも追加した。抗痙掌剤の副作用検査で9歳時より抗核抗体陽性が判明し

PHT中止したがその後も抗核抗体陽性が続いた。 10歳時に関節炎症状を伴い、小児

SLE診断基準（厚生省研究班、1985)よりSLEと診断した。その後は症状増悪や新たな

症状の出現無く経過したためステロイド投与は行わなかった。 13歳時に問質性肺炎で

入院し、メチルプレドニゾロン・パルス療法（以下パルス療法）にて改善した。退院後

はステロイドは漸減し中止していた。その他の検査所見としては抗SS-A、抗SS-B抗

体が陽性であり、抗Sm抗体、抗カルジオ'ノピン抗体は陰性であった。

2006年7月に腹痛、嘔気、下痢のため経口摂取困難となり入院した。WBC4600/"l、

CRP0.2mg/dl､抗dsDNA抗体23.81U/l､CH5015mg/dl､尿蛋白(3+)、便培養で下痢

起因菌を認めなかった。禁飲食、補液、鎮痛斉ﾘで腹痛や腹部膨満は改善せず、腹部造影

CTでは､腹水貯留､小腸から直腸に及ぶ著明な腸管浮腫像(targetsign)、腸管拡張等を

認め、ループス腸炎と診断した。プレドニゾロン1.3mg/kg/day静注にて治療開始す

るも症状改善せず、CRPも3.3mg/dlに上昇したため、パルス療法(16mg/kg/day)を1

クール行い、速やかに症状は改善した。その後、プレドニゾロン0.8mg/kg/day内服ま
で漸減し第24病日に退院した。

ループス腸炎はSLEの血管炎に起因する虚血性腸炎と考えられている。造影CT検査

で、腸管壁肥厚、 targetsign、腸管拡張、腸管膜血管のうっ血、などの画像所見を特徴

とする。急性腹症をきたし重症化し得る疾患であり、SLE患者の腹痛では鑑別疾患の一

つとしてループス腸炎を考えるべきと思われた。治療はステロイドへの反応が良好とさ

れるが、本例ではプレドニゾロンでは効果乏し<、パルス療法が奏功した。成人例の報

告は散見きれるが､小児例の報告はほとんど見られず､文献学的考察を含めて報告した。
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SelectivelgAdeficiency、てんかんを合併したダウン症女児にSLEを発

症した1例

ふじた ゆきひこ

○藤田之彦、荒川千賀子、小平隆太郎、稲毛康司、麦島秀雄

日本大学医学部小児科

【はじめに】SelectivelgAdeficiencyは、小児ではてんかんやアレルギー疾患、成人で

は膠原病などを合併し易い。またダウン症はてんかんの合併頻度が高い。しかし、ダウ

ン症にSLEを合併した報告はほとんどない。SelectivelgAdeficiency，てんかんを合

併したダウン症女児に、 16歳時にSLEを発症したl例を経験したので報告する。 【症

例】満期産の正常分娩で出生した。染色検査で21trisomyの診断を受けている。 12歳

時に初発の痙鍾が出現、その後も連続して痙箪を認め、脳波検査などからてんかん（症

候性局在関連）と診断した。抗てんかん薬(AED)を投与したが痙箪は消失せず、多剤併

用療法（4～5剤）を行うも1～2回／週の発作頻度であった。AED開始後1年6ヶ月

後に初回の免疫グロブiノン(Ig)を検査し、 IgG1737mg/dl,IgA12mg/dl,IgM53md/dl、

その後もIgAは5以下から12mg/dlを持続している。 16歳時に、関節炎、発熱、胸膜

炎、脱毛を認め入院、WBC2,000,ANA4+1280倍以上、抗ds-DNA抗体42.01U/ml,

抗ss-DNA抗体80.11U/ml,IgG2,296mg/dl,IgA6mg/dl,IgM108mg/dlであっ
た。SLEの診断基準をみたしSLEと診断し、プレドニゾロン、 ミゾ'ノビンなどを投与

して外来通院となった。薬剤性IgA低下と薬剤性SLEを疑い、可能性のあるAED

(PHT,ESM,ZNA)を中止変更するもてんかん発作もIgA値の改善もみられなかっ

た。てんかん発作は､プレドニゾロン40mg連日投与時にも改善はみられなかった。 【考

察】本児の病態を一元的に説明するにはAEDによる薬剤性selectivelgAde丘ciency、

薬剤性SLEと考えられる。しかし薬剤性IgAdeficiencyは原因となったAEDを中止

することにより改善することが多い。また薬剤性SLEについてもAEDの変更とステ

ロイドの投与により改善することが多い。てんかんをSLEの初発症状と考えるのかな

ど問題点も多く、症例を提示する。
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初発時に呼吸器症状の乏しい肺出血を起こしたSLE女子例

○鵬鮮'､今中啓之'､久保田和洋'､根路銘安仁'､前野伸昭'､野中由希子'、
赤池治美1，森浩純1、重森雅彦1，嶽崎智子l、鉾之原昌3、武井修治2、河野嘉文l

’鹿児島大学大学院医歯学総合研究科小児科学分野、 2鹿児島大学医学部保健学科、

3今給黎総合病院小児科

成人領域ではSLEにおける胸膜炎、肺臓炎、感染症などの肺病変は頻度が高いが、小児

領域では比較的稀であり、さらに肺出血の報告は少ない。初発時に呼吸器症状に乏しい

肺出血合併例を経験した。 【症例】 13歳女子【家族歴】 母親は適応障害。 【既往歴】

5年生時から不登校。過食症等があり、抗うつ薬､抗不安薬の投与歴あり。 【現病歴】平

成19年7月上旬から顔面に皮疹が出現し近医皮層科を受診、SLE疑いで二次医療施設

を紹介受診した。39℃台の発熱、口内炎も出現し、採血結果からSLEと診断された。腹

痛、嘔気、両肩関節痛が出現したため当科に入院した。入院時、体温38℃、蝶形紅斑お

よびデイスコイド様皮疹があり、咽頭粘膜に潰瘍形成、出血がみられた。呼吸器症状は

なく聴診でも肺音清で副雑音はなかった。検査所見で尿蛋白3+､WBC2,200/"l､RBC

398万/αl、Plt8.4万/"l、ESR26mm/hr、CRPO.08mg/dl、AST1291U/L、ALT

771U/L、LD4851U/L、KL-6215、C316．0mg/dl，C48.0mg/dl、抗核抗体640

倍､抗dsDNA抗体42.41U/ml､抗SSA抗体(+)、抗カルジオ'ノピン抗体17.1U/ml

であった。凝固線溶系に異常はなかった。胸部X線で両下肺野の透過性低下、網状影、

胸部CTで両下肺野に散在する小粒状影を認め、肺胞出血と判断、 m-PSLパルス療法

(30mg/kg/day)を3クール施行した。全身症状は改善､胸部X線の網状影も改善した。
腎生検でClasslllaであり、肺出血合併など活動性が高いと判断しCyclophosphamide

パルス療法を施行した。血清補体値も正常化し、臨床症状の再燃なくPSL減量中であ

る。 【考案】小児SLEでの肺病変の頻度は5～67%と報告されているが、肺出血は稀で

死亡率80％と致死的な合併症である。本例では咳嗽、呼吸困難､伽ecrackle、喀血など

の身体症状を呈さず、画像所見の評価が早期診断に有用であった。典型的な呼吸器症状

をきたさない肺出血の合併例があるため、画像での検討が早期診断には必要である。
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多彩な神経症状を呈したCNSループスの女児例

きんじよう のりこ

○金城紀子、比嘉洋平、比嘉睦、太田孝男

琉球大学医学部小児科

【はじめに】全身性工'ﾉテマトーデス(SLE)に合併する中枢神経障害は重篤であり、そ

の臨床症状は多彩である。また抗'ノン脂質抗体症候群との関連も報告きれている。我々

は､SLEの経過中に稀な不随意運動で発症し､抗'ノン脂質抗体の上昇を認めたCNSルー

プスの女児に、m-PSLパルス療法とシクロフォスファミドパルス療法(IV-CY)を施行

し良好な結果が得られたので報告する。 【症例】 14歳女児。家族歴として母が橋本病、

姉がループス腎炎。既往歴は8歳時にバセドウ病がある。 11歳時に発熱、蝶形紅斑、全

身倦怠感を認め、白血球減少や抗核抗体陽性、抗DNA抗体陽性などからSLEと診断し

ステロイド療法を施行していた。 14歳時にプレドニンとブレデイニン内服中に書字稚

劣、左上下肢の不随意運動が出現し、徐々に構音障害を認めた。入院時には左下肢の（

'ノスム、左上肢の舞踏病様運動、右上下肢の筋力低下、ジスキネジアを認めた。低補体

血症と抗ds-DNA抗体の上昇は顕著ではなく、抗'ノン脂質抗体のlupusanticoagulant

(18.8s)が延長，抗CL抗体は正常であった。また、髄液中のIL-6が18.4pg/mlと上

昇しており、脳波で全般性徐波や脳血流SPECTで全体的にスポット状の血流低下を認

めた。脳のCTおよびMRIでは有意な所見は認めなかった。CNSループスと関連が指

摘されている抗'ノボゾームP抗体の上昇は認めなかった。抗'ノン脂質抗体症候群

(APS)を合併したCNSループスと診断。治療としては、Ⅳ-CY(500mg/m2)とm-PSL

ミニパルス(500mg)を交互に2クール施行し、バルプロ酸ナト1ノウム、クロナゼパム、

ワーファ'ﾉンを併用した。治療開始1ヶ月半後には完全自立まで回復し、8ヶ月経た現在

まで再発はない。 【考察】診断には髄液中IL-6の上昇が有用であったが、抗'ノボゾーム

P抗体との関連はなかった。治療としてはIV-CYとm-PSLパルス療法が有効であっ

た。また本症例の家族歴には多彩な自己免疫疾患を認めており、患児自体もSLEに伴

う多彩な症状を呈している。今後、SLEの再燃に伴うAPSによる血栓症状に十分注意

する必要がある。
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当院におけるSLE合併妊娠の分娩予後および児の発達予後についての検討

よしかわ なおみ

○吉川尚美、関川麻里子、今紀子、田中恭子、大塚宜一、清水俊明

順天堂大学医学部小児科

【背景】全身性工'ﾉテマトーデス(SLE)母体児において、学習障害等の児の発達障害と

妊娠中の母体の自己抗体との関連が報告されている。私達は当院のSLE合併妊娠の分

娩経過と児の発達予後を検討し、母体の自己抗体保有と児の発達予後との関連性を検討

した。 【対象・方法】 1989～2006年に当院で出産したSLE母体233例について平均在

胎週数・出生体重および子宮内発育不全(IUGR) ・新生児ループスの発症率を後方視的

に検討した。更にSLE母体児26名を、A群:0歳～3歳6か月、B群:4歳以上に分け

A群にはベイリー乳幼児発達検査、B群にはK-ABC心理発達アセスメントパッテ'ノー

を用いて精神運動発達を評価した。また自己抗体（抗核抗体、抗SS-A、SS-B抗体、抗

ds-DNA抗体、抗カルジオリピン抗体）の測定を行い発達指数との関連性を検討した。

【結果】対象母体233例は平均年齢31.5歳で、平均在胎週数37週4日、平均出生体重

2563gであった。早産は全体の24.8%、低出生体重児30.9%、 IUGR19.7%と高率で、

死産・新生児死亡7例、新生児ループスは5例に認めた。SLE母体児26名（男16名、

女10名）では、抗核抗体陽性10例､抗カルジオ'ノピン抗体陽性8例､IgE高値を4例に

認めた。発達指数は、A群（8例） ：平均MDI(MentalDevelopmentlndex)95.8、平均

PDI(PsychomotorDevelopmentlndex)94.6、平均BehaviorRatingScale59､B群(18

例） ：平均同時処理指数103、平均継次処理指数104、平均認知処理指数104と両群とも

発達は正常範囲内であり、学習障害と診断された者はいなかった。抗SS-A抗体陽性母

体児では在胎週数・出生体重が低値でIUGRも高率であり、発達検査では継次処理・認

知処理指数が陰性母体児と比し正常範囲内だが有意に低かった。抗'ノン脂質抗体陽性母

体児ではIUGRの割合が有意に高かったが､発達指数は陰性母体児と有意差はなかった。

【考察】SLE合併妊娠では早産・低出生体重児およびIUGRが多く妊娠中の厳重な管理・

治療が必要と考えられた。児の長期予後では、全例正常範囲内の発達を認めたが、特に

抗SS-A抗体陽性母体児の認知発達及び、抗核抗体・抗カルジオ'ノピン抗体陽性児では

今後の定期的な血清学的追跡が必要と考えられた。
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本邦における小児SLEの臨床病態とその予後の変化-1gg5-200S調査

○維畿'､安村純子'､野中由希子'､根路銘安仁'､今中啓之'､今川智之2、
岩田直美2，冨板美奈子2、小林信一2、金城紀子2，升永憲治2，梅林宏明2、

村田卓士2、横田俊平2、武井修治2,3

l鹿児島大学医学部小児科、 2日本小児リウマチ学会SLE調査グループ、

3鹿児島大学医学部保健学科

目的及び背景：我々は以前に1980～1994年に本邦の医療施設を受診した小児SLEの

病態と予後を報告した。その後、小児SLEに対する病態の理解や治療が進歩し、小児

SLEは'|曼性疾患へと変貌している。そこで最近の小児SLEの病態や予後の変化を検討

した。方法：日本'ノウマチ学会小児'ノウマチ委員会のメンバーを中心にSLE調査グルー

プを構築し、 1995～2006年の間に受診した小児SLEの調査を依頼した。結果: 72例

(男13,女59例､）の小児SLEが中間集計時に登録された。発症年齢はll.7歳(5.9-15.

9歳）で観察期間は5．9年(1.4-12.4年)であった。初発症状では発熱75.0%、蝶形紅斑

65.3％、関節症状56.9％が多く、診断時には抗核抗体陽性97.2％、抗DNA抗体陽性

90.3％、低補体血症77.8％、蝶形紅斑72.2％が多かった。腎炎は診断時に38.9％、全経

過で59.7％にみられ、初回腎生検（発症から平均0．7年)ではClassll2.5%、Classll44.

6％、Classllll6.0%、ClaslV14.3%、ClassV12.5%であった。また、その平均3年後に

施行された2回目の腎生検ではClaslVの頻度は増加していなかった。CNSループスは

診断時に8.3％にみられ、全経過では23.6％まで増加した。抗カルデイオ'ノピン抗体陽

性例は43.6％にみられたが、実際に抗'ノン脂質抗体症候群を呈したものは8.3％に過ぎ

なかった。治療では､約70％の症例で免疫抑制薬が併用されていた(mizoribine40.3%、

azathioprine33.3%、 cyclosporineA23.6%、 IVCY20.8%)。最終受診時には、疾患活

動性(SLEDAI)は診断時の12.9から4.4へと減少し、Damagelndexは0.7で診断時

の0．6と変化なく、80.9％が寛解状態を維持していた。結論:前回(1980-1994)の報告と

比べ、小児SLEの予後は改善している。
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PAPA (pyogenicsterilearthritis,pyodermagangrenosum,and

acne)症候群が疑われた一例

かねこ うたこ

○金子詩子、菊地雅子、岸崇之、原良紀、篠木敏彦、宮前多佳子、今川智之、

森雅亮、横田俊平

横浜市立大学小児科

【緒言】

PAPA症候群は化膿性無菌性関節炎，壊疽性膿皮症， アクネを3主徴とする自己炎症

症候群で、常染色体優性遺伝形式をとる。責任遺伝子RSTPIPIの変異によりpyrinの

機能異常を来たし、NALP3inflammasomeを介したIL-1β産生の調節異常が起こると

考えられている。この点で発症の基盤に家族性地中海熱(FMF)との共通点がある。臨

床的にPAPA症候群が疑われた一例を報告する。

【症例】

症例は12歳男児。家族歴は、母が20歳頃より手指の変形があり、 14歳の兄も10歳時

より両手母指、小指の変形がある。また母方祖母と大叔父が関節リウマチと診断されて

いた。

5歳時、頬部の虫刺様紅斑から始まり、顔面、四肢に膿庖、潰瘍、肉芽形成を繰り返し

た。壊疽性膿皮症と診断され、ステロイド剤を内服したが、激しい頭痛と高血圧のため

中止された。8歳時より両手関節炎、 10歳時より左膝関節炎が出現し、著明な関節液貯

留のため関節穿刺を繰り返し施行されたが奏功せず、滑膜切除術が施行された。滑膜病

理像はsuppurativearthritisであった。その後右膝関節炎が進行し歩行不能となり、 12

歳時に当科を紹介受診した。四肢の関節の著明な腫脹、熱感を認め、皮層所見は顔面、

四肢に一部ケロイド状の懐痕を伴う壊疽性膿皮症であった。血液検査では好中球優位の

白血球増多、CRP、MMP-3の上昇を認めた。右膝関節穿刺では好中球が豊富でやや粘

稠な関節液が得られ、細菌培養は陰性であった。皮層、関節所見よりPAPA症候群が疑

われ、インフ'ノキシマブを投与したところ、症状､検査所見ともに著明な改善を認めた。

遺伝子検査ではRSTPIPZに変異はなかったが、FMFの責任遺伝子MEFVのE148Q

にホモ変異があり、病態への関与が疑われた。

【考察】

Pyrinの機能異常による炎症制御の破綻という点でPAPA症候群とFMFの病態は類似
するが､臨床像は異なり、PAPA症候群はコルヒチンやステロイド剤の有効性に乏しい。

TNF遮断薬やIL-1レセプター拮抗薬の有効性が報告されており、今後症例の蓄積とさ

らなる病態解明が望まれる。

ノ
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家族性寒冷篝麻疹の一男児例

おがわ あつし

○小川敦、狩野博嗣、高見澤勝、五十嵐隆

東京大学医学部小児科

家族性寒冷菫麻疹は自己炎症疾患の一つで、寒冷暴露後数時間で間欠性皮疹、発熱、関

節痛、結膜炎が生じる、CIAS1遺伝子変異を有する常染色体優性遺伝疾患である。同じ

遺伝子変異を有するCINCA症候群やMuckleWells症候群に比して軽症と考えられて

いるが、アミロードーシスに至った例も皆無ではない。今回私共は本邦2家系目と考え

られた家族性寒冷菫麻疹の一男児例を経験したので報告する。症例は7ヶ月男児。生後

3-4か月頃より毎日夕方になると発熱､膨疹が出現し､翌朝には軽快するというエピソー

ドを繰り返した。ロタウイルス感染症に罹患した時には通常よりも症状が顕著に現れ

た。父親も幼少時期から感冒などで体調が悪くなる時、季節の変わり目、寒くなる時な

どに夕方から膨疹が出現し、38℃台の発熱および膝・足・指趾・手・肘関節の痛みを伴

うことが多かった。家族歴では父方家系に10人以上も同様の症状を呈しており、常染

色体優性遺伝パターンをとっている。理学所見では、四肢、躯幹に葦麻疹様皮疹が多数

みられたが、掻痒感は認めていないようであった。現在のところ成長発達障害はなく、

関節炎や中枢神経症状もみられず。血液検査では貧血や炎症反応の増強はなし。

､SILここ且典上昇がみられたが、 IL-le,TNF-q, IL-6などの炎症性サイトカインの上昇
ぼ得られなかった。以上より、患児は本邦2家系目の家族性寒冷蒙麻疹と診断したが、

今後確定診断のために家族の同意を得て遺伝子検索を行う予定である。

4
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扁桃摘出術後も発熱を認めたPFAPAの1例

よしの やよい

○吉野弥生'、稲毛康司'、長谷川真紀'、林利佳'、石川央朗'、橋本光司'、

渕上達夫'、逸見明博2

1日大練馬光が丘病院小児総合診療科、 2日大練馬光が丘病院病理部

〔症例〕7歳10か月の男児。主訴は繰り返す発熱。 〔家族歴〕母と母方の叔母に扁桃摘

出術の既往あり。 〔既往歴〕成長発達は正常。他に特記すべきことなし。 〔現病歴〕3歳2

か月から発熱を繰り返し、その都度､扁桃腺炎の診断で抗菌薬を投与されていた。5歳3

か月時に習慣性扁桃腺炎の診断で扁桃摘出術を行ったが、その後も発熱を繰り返した。

〔身体所見〕体温は38.5～40.0℃で、咽頭および扁桃の発赤と白苔の付着を認め、口腔

内アフタや頚部'ノンパ節腫脹を認めることもあった。いずれの場合も胸部および腹部所

見では異常を認めなかった。 〔検査所見〕発熱時は、血液検査では白血球数の増多と

CRPの上昇、赤沈値の冗進を認めた。今回の発熱時にTNF-aやIL-6の高値を認めた。

画像検査では異常を認めなかった。 〔治療〕発熱時には抗菌薬の投与を行い、5歳3か月

時に扁桃摘出術を行った。病理所見では、悪性所見はなく、強い'ノンパ組織の過形成を

認め、拡大した陰窩には一部に細菌塊を伴っていた。7歳10か月時にPFAPAと診断

し、発熱時にpredonisolone(1.5mg/kg/day)を投与し､重"哩型聖(20mg/kg/day)を
開始した。 〔考案〕扁桃腺摘出術前は平均53.8日の周期で発熱を認めたが、手術後の間

欠期は平均85．9日であり、発熱の回数は減少したが､体温や有熱期間には変化が見られ

なかった。PFAPA症候群は、周期性発熱、アフタ性口内炎、咽頭炎、頚部'ノンパ節炎を

主症状として5歳以下の乳幼児に好発する疾患である。反復する咽頭扁桃腺炎であり、

ステロイド内服や扁桃摘出術が発熱期間や頻度を抑えるのに有効と言われているが、無

効例も報告されている。また、自然寛解するために診断に至らない症例も多いと考えら

れる。乳幼児期に発熱を繰り返す疾患には悪性腫瘍や膠原病などがあるが、口腔内病変

を伴い発熱を繰り返す症例では本症も考慮する必要がある。
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PeriodicfeverwithAphtousPharyngitisandAdenitis(PFAPA)

症候群と考えられた2幼児例

○雑蓋與'､田端信忠'､川田暁2,竹村司】
’近畿大学医学部小児科学教室、 2近畿大学医学部皮膚科学教室

【はじめに】PFAPA症候群は、周期性発熱、アフタ性口内炎､頚部'ノンパ節炎、咽頭炎

を主症状とし、 5歳以下の乳幼児期に発症する非遺伝性自己炎症性疾患と定義され、い

まだ詳細な病態は明らかでない。今回我々は、PFAPA症候群の2幼児例を経験したの

で、サイトカインの動向を含めて報告する。 【症例1】7歳男児。2歳頃から度々、3～5

日持続する38～39℃の発熱、口内炎、扁桃の白苔、頚部'ノンパ節炎が認められ、4歳頃

より発熱間隔が1ヵ月毎となり、精査目的で紹介された。5歳時に上下肢と顔面に、一部

水庖形成を伴う紅色丘疹が散在性に出現し

た。発熱時には、CRP陽性、白血球増多を

(PLEVA)と診断され

己抗体や悪性疾患マー

苔癬状痘瘡状枇糖疹

忘諏-両ﾐｰ貢種雇

カーも陰性であり、慢性持続感染症を示唆する所見もなかった。血清IgD値も正常で

あった。咽頭アデノウイルスや溶連菌迅速診断は常に陰性であった。発熱時には、血清

slL-2R、TNF-α、 IL-1β、 IL-6は著増し、 IL-6とslL-2Rは間歌期にも完全には正常化

せず、高値を持続していた。一方、 IL-4は正常範囲内であった。 【症例2】 3歳男児。2

歳頃から1ケ月毎に4～5日持続する38～40℃の発熱と扁桃炎を繰り返すため、当科

に紹介された。咽頭発赤、アフタ性口内炎、扁桃の白苔を認めたが、頚部'ノンパ節腫大

は明らかではなかった。溶連菌、咽頭アデノウイルスや口内炎部位の単純へルペスは陰

性であった。発熱時には、CRP陽性、白血球増多を認めるも、RFや各種自己抗体の出

現はなく、各種ウイルス検索でも特異な所見は得られなかった。画像検査でも、悪性腫

瘍を示す異常を認めなった。発熱時に、 slL-2R、 IL-6とIL-1βが高値を示したが、

TNF-aとIL-4は正常域であった。 【考案】PFAPA症候群は、初めての報告から20年

以上が経過したが、いまだに小児科医での認知度は低い。我々の症例でも、

pro-inflammatorycytokineの活性化と肌ti-inflammatorycytokineの低下が認められ、
Thlへシフトした免疫の異常が確認された。また、皮疹の合併はまれに報告されている

が、PLEVAの合併はこれまでにない。PFAPA症候群は、乳幼児期における反復性発

熱の鑑別診断として注意すべき疾患である。
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長野県における周期性発熱、アフタ性口内炎、咽頭炎および頚部リンパ節炎

(PFAPA)21症例の検討

いしだ たけふみ

○石田岳史、伊藤有香子、重村倫成、山崎崇志、上松一永

信州大学小児科

Periodicfever, aphthousstomatitis, pharyngitis, andcervicaladenitis : PFAPA)

は、周期性発熱、アフタ性口内炎、頚部'ノンパ節炎、咽頭炎を主症状とし、3-5歳に好発

する自己炎症疾患である。長野県においてPFAPAと診断した症例について検討した。

長野県下で、最近5年間に、臨床症状からPFAPAと診断した21例を対象とした。男：

女＝12：9で男女差はなかった。遺伝性はないと考えられているが、母が幼少時に扁桃

炎などの発熱を繰り返したという例が6例にみられた。平均発症年齢は3歳4か月（8

カ月～7歳)。従来のThomasらによる診断基準では発症年齢は5歳以下であるが、そ

れ以降に発症しているものが2例あった。症状では、全例に周期性発熱を認め、発熱発

作の間隔は、平均4．4週であった。発熱期間は平均4.2(1-8)日でほとんどが1週間以

内であった。アフタ性口内炎､頚部'ノンパ節炎､咽頭炎／扁桃炎は､それぞれ80％､100%$

95％であった。検査所見では、発作時白血球数は平均12.7×103 (8.4～19.2×103)

/似lで、好中球優位に軽度上昇があるものの、核の左方移動はない傾向であった。発作

時CRPの最高値は平均6.77(0.5～18.8)mg/dlで、中等度の上昇であった｡ユ四は平

均唖.9(<0.皇～.49f9jmR/dlであり、40%で上昇がみられた。発作時のステロイド投
与は7例に対して行い、ブレドニゾロン0．3～0.5mg/kgの単回もしくは2回の経口投
与で効果が得られた。シメチジンは8例に投与し､5例で有効であった(2例はまだ開始

直後)｡また、2例に扁桃摘出を行い有効であった。PFAPAは稀な疾患ではないと考え

られる。発熱を繰り返し、反復性の口内炎、頚部'ノンパ節炎、咽頭炎（/扁桃炎）がみら

れる症例では念頭に置く必要がある。発作時のステロイド投与、シメチジンの予防投与

は比較的有効例が多かった。自然治癒が期待でき、予後は比較的良好ではあるが、頻回

の発熱があるため日常生活に支障をきたしうる疾患である。そのため、患児および家族

のQOLを保つような治療方針を家族と相談して決める必要がある。

一
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若年性特発性関節炎の診断で経過観察中にぶどう膜炎を発症し、遣伝子異常か

ら若年性サルコイドーシスと診断された女児例

いまよし みよ こ

○今吉美代子'、尾形善康2、濱崎雄平2，西小森隆太3
1医療法人至慈会高島病院小児科、 2佐賀大学医学部小児科、

3京都大学大学院医学研究科発達小児科学

[はじめに]若年性サルコイドーシスは、4歳以下の乳幼児に発症し、胸部病変を伴わず、

関節炎、ブドウ膜炎、皮層炎を3主徴とする疾患である。今回われわれは、若年性特発

性関節炎（少関節型） として経過観察中であった16歳女児が両側ブドウ膜炎を発症し、

遺伝子検索で若年性サルコイドーシスと判明した例を経験した。患児の発症は7歳と比

較的遅く、3主徴のうちの皮層所見は見られず、ブドウ膜炎も17歳とかなり遅く現れた

非典型例である。本疾患の臨床症状の多様性を検討するうえでも貴重な症例であり、

JIAとの鑑別の重要性を再認識させられた例でもあるために報告する。 ［症例]11歳の

女児。主訴は関節痛、関節腫脹､発熱。7歳の頃から右足関節外穎に腫脹がみられ､近医

にて年2～3回穿刺廃液をうけていた。9歳ごろから左肩関節挙上困難、右膝関節屈曲

制限が見られるようになり、ll歳のときに両膝と足関節の腫脹･熱感と炎症所見(CRP4.

lmg/dl)を呈し、 JIAと診断され、当科紹介入院。身体所見は発熱以外に発疹・関節炎

なし。検査所見ではWBC9000/"1(st3,seg63),CRP15.65mg/dl,IgG2569mg/dl,

RAtest (-),RFllU/ml,抗核抗体80倍であった。ステロイドパルス療法後､MAP

療法を施行して寛解に入った。 15歳時に感染を契機に再燃してからは、プレドニン10

~13mg/日で観察中であった。2007年2月 (16歳） より右眼にブドウ膜炎がみられ、

サルコイドーシスを疑って遺伝子検索を行った。NOD2分子にR587Cの変異を認めて

診断に至った。 ［考案]長期にわたり非典型的JIAとして治療してきた症例が、思春期に

なって発症したブドウ膜炎を契機に確定診断がついたことで、非典型的JIAではより注

意深い観察が必要であると思われた。

〆

一一一

－95－



0－釦

若年性サルコイドーシスにおける発熱～若年性特発性関節炎との鑑別

○織蒜'､岡藤郁夫2､西小森隆太'､田中孝之'､田中尚子'､村田祐樹'、
河合朋樹'、斎藤潤'、八角高裕'、平家俊男'、武井修治3、中畑龍俊’

’京都大学大学院医学研究科発達小児科学、 2神戸市立医療センター中央市民病院小児科、

3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

若年性サルコイドーシス（以下EOS)とその家族発症型であるブラウ症候群（以下BS)

は、皮層症状・関節症状・眼症状を三主徴とする全身性炎症性肉芽腫性疾患である。こ

れらの疾患が機能獲得型NOD2遺伝子変異という共通の遺伝的背景を持った同一の疾

患であることを報告して以来、国内でも毎年数例ずつ新規の症例が見つかっているが、

全身症状に乏しく、症状の進行が一見緩やかであるBS/EOSは、確定診断に至るまでに

多くの年月を要し、失明や関節拘縮等の転帰をすでに迎えている例もある。とりわけ‘|曼

性関節炎という側面から、RF陰性多関節型(RF(-)poly)若年性特発性関節炎（以下

JIA)として経過観察されているケースが多く、実際､JIA初期診療の手引きにおいても

RF(-)polyJIAの鑑別疾患としてBS/EOSが挙げられている。しかし、これらの症例

を詳細に検討してみると、関節症状と同時あるいは先行して高熱を示し、発症当初は全

身型JIAのような病像をとる症例も存在し、全身型JIAの鑑別疾患としてもBS/EOS

を考慮する必要があると考える。全身型JIAと多関節型JIAにおいて抗IL-6レセプ

ター抗体である卜!ノシズマブの適応が正式に承認され、適正な使用に当たってより的確

な診断が要求されている。JIAの鑑別疾患としてのBS/EOSという観点で、今まで議論

されることがなかった「発熱」にポイントを絞って症例提示および文献的考察を加えた

い。 （共同研究者;金澤伸雄く和歌山医科大学皮層科＞、神戸直智く千葉大学大学院医学

研究科皮層科学教室＞）

一一一 一 一一
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若年性サルコイドーシスとブラウ症候群：病名統一の必要性について

○雛有践1,2､酒井秀政1,西小森隆太1､金澤伸雄3､神戸直智4
’京都大学大学院医学研究科発達小児科学、 2神戸市立医療センター中央市民病院小児科、

3和歌山県立医科大学皮層科、 4千葉大学大学院医学研究科皮層科学

サルコイドーシスの歴史は、18世紀末の英国からの症例報告に始まる。当時よりすでに

肺あるいは皮肩に肉芽腫性病変を形成する疾患であることが強調されている。小児にお

いては、乳幼児期発症と学童期発症という明らかに臨床症状・経過が異なる二つの病型

があることが19世紀半ばよりすでに知られていた。すなわち、後者は成人と同様の病

型を示すのに対し、前者は「若年性サルコイドーシス(EOS)」と呼ばれ、皮虐・関節・

眼病変をト1ノアスとする全身性肉芽腫性疾患であり、成人サルコイドーシスに高頻度に

認められる両側性肺門'ノンパ節腫脹(BHL)がない事が特徴とされている。一方、EOS

とその家族発症型であるブラウ症候群(BS)がともに機能獲得型NOD2遺伝子変異とい

う共通の遺伝的背景を持った同一の疾患であることが明らかになって以来、病名統一の

機運が高まっている。その意図としては、今まで別々の呼び方で言われていたEOSと

BSを別の統一した名前を付けて疾患概念を分かり易くするという意味と､サルコイドー

シスという文字を病名から切り離すという意味があると思われる。2007年の米国を中

心とした国際調査の報告で、RoseらはPediatricGranulomatousArthritis (PGA)と呼

ぶことを提案している。この病名は、かつてSarcoidarthritisとして病名記述があった

ことも考慮して付けられたようであるが、全身性疾患であるにもかかわらずarthritisが

強調され過ぎていることに対する批判があり、後にRoseら自身が、 より適切な病名の

必要性を述べている。私見としては、CAPS(CIAS-lassociatedperiodicsyndrome)

のように、原因遺伝子であるNOD2に因んだ病名が適切ではないか？と考えている。
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Guillain-Barre症候群を合併したHenoch-Schbnlein紫斑病の一例

はせがわ ま き

○長谷川真紀、吉野弥生、永田俊人、橋本光司、渕上達夫、稲毛康司

日本大学医学部付属練馬光が丘病院小児総合診療科

Henoch-Sch6nlein紫斑病(以下HSPとする)は免疫応答の異常が原因と考えられる全身

性の小血管炎で、臨床症状は皮層症状、関節症状、腹部症状、腎症状、神経症状など多

彩である。今回我々はGuillain-Barre症候群(以下GBSとする)を発症したHSPを経験

したので報告する。 【症例】 3歳の女児。入院2週間前に上気道炎と中耳炎の既往があ

る。入院3日前より両側の下肢痛が出現し、入院2日前には痛みが増強するため起立・

歩行が困難となり、当院整形外科に股関節炎の疑いで入院となった。入院時に嘔吐や腹

痛もみられていたため当科と兼科した。入院後の血液検査、また関節症状の経過などか

ら股関節炎は否定され、入院5日目より耳介と下腿の紫斑、仙骨部の浮腫が出現したた

めHSPと診断し、以降は当科での入院管理となった。止血剤と副腎皮質ステロイド剤

の投与により、徐々に腹部症状と紫斑は消失したが、その後も起立・歩行障害は改善せ

ず、更に上肢の脱力もみられるようになり、構音障害、嚥下困難、呼吸障害も出現して

きた。また、深部腱反射の低下～消失も明らかになってきた。これら下肢からはじまり

進行とともに上行する運動麻痒や脳神経症状および深部腱反射の低下～消失などから

GBSを疑い、入院9日目に髄液の蛋白細胞解離(髄液細胞数: 1/mm3、髄液蛋白：

189mg/dl)を得た。GBSにより歩行障害、呼吸障害、球麻痒症状を呈していることより

入院9日目から免疫グロブ'ノン大量療法を5日間行った。これにより呼吸障害、球麻痒

症状は徐々に改善し、また入院lか月後には座位が可能、入院2か月後には寝返りが可

能となり退院となった。発症3か月半後には歩行可能となった。入院時の便培養から病

原菌は検出されていない。現在、運動機能は完全に回復して神経学的後遺症はなく、ま

たHSPに関しても第XⅢ因子活性の低下は数ヶ月にわたり持続したがHSPの再燃や

腎炎の合併はみられていない。 【結論】HSPの神経症状としてGBSの発症の報告は比較

的稀であるため文献的考察を加えて報告する。
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結節性紅斑を伴ったステロイド反応性血管炎の一例

ひさえだ よしや

○久枝義也、白数明彦、瓜生久美子、中原宏、井代学、徳永千恵美、大田和美、

島川哲郎

洛和会音羽病院小児科

【症例】 3歳女児【既往歴・家族歴】特記すべき事項なし【現病歴】入院10日前から

下腿に淡い紅斑が2～3個出現し、37℃～38℃の発熱が持続していた。入院2日前に近

医受診しCFPN-PI処方ざれ内服していた。内服開始後も症状の改善を認めず当院紹介

入院となった。 【入院経過】入院時、皮疹は四肢に2～3clnの皮下に浸潤を触れる隆起

性の紅斑であり、結節性紅斑様であった。口腔粘膜所見や眼球結膜の発赤、BCG痕の発

赤は認めなかった。血液検査所見はWBC13.800/"l(Neut49%Ly41%)、CRP6.

llmg/dlと炎症所見の上昇を認めていた。その他生化学検査にて異常所見を認めず、

Fib507mg/dl、TAT5.1"g/l、Dダイマーl.6ng/mlと血管炎マーカーの上昇を認めた。

また、破砕赤血球を含む血尿を認め、両側冠動脈の軽度の輝度上昇および拡張も認めた。

以上よりいずれの診断基準も満たさないものの、結節性紅斑を伴う血管炎として入院当

日よりPSLlmg/kg/dayにて投与開始した。投与開始後速やかに解熱し、全身の紅斑も

徐々に消退した｡PSLは計4日間投与し、投与終了後も症状の再燃を認めず、入院9日

目に退院となった。退院後、冠動脈の拡張や検査上の炎症所見は改善を認めたが、血尿

が持続。また抗核抗体やANCA､各種細菌･ウイルス関連検査はいずれも陰性であった。

皮疹の生検結果はgranulomatous panniculitisであり、中～小血管に軽度の血管炎様病

変も伴っていた。 【まとめ】今回PSLが著効した結節性紅斑を伴った血管炎の一例を経

験した。血尿が持続しており、今後の経過観察が必要と考えられた。
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腎血管性高血圧により診断に至った大動脈炎症候群の1例

みなみひろあき

○南博明、櫻井嘉彦

奈良県立医科大学小児科

【はじめに】小児の大動脈炎症候群はまれであり、診断に難渋することが多いとされる。

今回、当初全身型若年性特発性関節炎(sJIA) と診断され、約半年後に高血圧症状から

大動脈炎症候群の診断に至った1例を経験した。 【症例】13歳の女児。悪心･嘔吐･発熱

で発症し、炎症反応の高値が持続したため前医に入院した。膝部の痕痛のため造影MRI

を施行したところ関節炎の所見を得た。さらに顎関節痛が出現し、CRP高値の持続、

MMP-3の高値が判明したことから、sJIAと診断され､MAP療法が開始された。入院l

か月半後に当院へ転院し、PSL20mg/日にて症状は安定した。その後、PSLの減量を

試みたが、炎症反応および全身倦怠感が増悪した。PSL15mg/日にて症状が安定し、

転院3か月後に退院した。退院1か月頃から頭痛が出現し、炎症所見も悪化したため、

退院2か月後に精査のため再入院した。入院翌日に一過性の高血圧が出現し、さらにレ

ーン･アルドステロンの高値が判明した。四肢血圧脈波測定にて左下肢のみ血圧が高く、

超音波検査およびCTにて、左内頚動脈､左鎖骨下動脈､左腎動脈等の狭窄を認め、大動

脈炎症候群と診断し、PSLを50mg/日に増量した。高血圧は腎血管性と考えられたこ

とから、経皮的腎動脈形成術を施行し、腎血流の改善および血圧の安定をえた。現在、

発症後10か月であるが､外来にてPSLの減量を行いつつ経過観察中である。 【考案】本

症例は、前医にてsJIAと診断されMAP療法が開始されていたが､治療の反応性も良好

とはいえなかった。他の自己免疫・炎症性疾患あるいは悪性腫瘍の鑑別が必要となった

ことから精査のため再入院したところ、頭痛・高血圧が出現し、大動脈炎症候群の診断

に至った。sJIAの鑑別診断の一つとしての大動脈炎症候群の重要性が再認識された。

‐

「
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0－弱

下行大動脈閉塞による急性心不全で発症した大動脈炎症候群の一例

○紬難'､梅林宏明'､稲垣徹史'､渡邊肇子'､三浦克志'､虻川大樹'、
水城直人2、小野寺隆2、田中高志2、齊藤美穂子3、島貫義久3
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循環器科、

3宮城県立こども病院放射線科

【症例】症例は8歳女児。 1週間続く咳嗽の後に徐々に全身状態が悪化し、呼吸苦と無

尿を呈し、前医入院となった。人工呼吸管理下にカテコラミンが投与されたが、ショッ

クと呼吸不全が進行し、心エコー所見から心筋炎疑いで当院に搬送となった。来院時、

ドパミン・ ドブタミン4.6"g/kg/min投与下で、右上肢血圧は128/64mmHg，左上肢

血圧は94/56mmHgであった。下肢の血圧は測定不能であった。血液検査では、CK

1392U/L、CK-MB31U/L、AST384U/L、LDH1284U/L、Amy268U/L、Crel.

51mg/dL、CRPO．64mg/dL、WBCl4300/"L，PT-INR3.42,APTT53.6秒、D-

ダイマー4.8"g/mL、BNP3190pg/mL、レーン活性54ng/mL/hrであった。エ

コー・コクサッキーBウイルス抗体価は陰性であった。心電図は洞性頻脈であり、V1

に二相性P波と、 II, III, aVfおよびV6に平坦化したT波を認めた。心エコー検査で

は左室拡張と左室駆出率の著明な低下(LVEFO.24)を認めた。造影CTにて大動脈弓

遠位部から腹腔動脈起始部にかけて下行大動脈の閉塞を認め、左総頚動脈、左鎖骨下動

脈、上腸間膜動脈近位部、両側の腎動脈および腎動脈起始部付近の腹部大動脈に狭小化

を認めた。また､大動脈弓遠位部および左総頚動脈に壁肥厚を認めた。両側の内胸動脈、

上･下腹壁動脈および前脊髄動脈の拡張が認められ､側腹血行路と考えられた。腹部ドッ

プラーエコー検査にて大腿動脈、外腸骨動脈、総腸骨動脈、腹部大動脈の順に逆行性血

流が確かめられた。これらの結果から大動脈炎症候群と診断した。東北大学病院に転院

後、右腋窩動脈一外腸骨動脈バイパス術が施行され、術後経過は良好であった。詳細な

病歴聴取を行ったが、不明熱・全身倦怠感・易疲労感・体重減少・関節痛・筋肉痛など

の初期症状は認められず、今回のショックと呼吸不全が大動脈炎症候群の初発症状で

あった。

【考察】本症例は大動脈炎症候群による下行大動脈閉塞の結果、急性心不全を発症した

ものと考えられた。下行大動脈および腹部大動脈の狭小化をmiddleaorticsyndrome

と呼ぶが、小児での報告は稀であり、報告する。
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O-SG

苔癬状枇糠疹および慢性関節炎の加療中に頭蓋内出血をきたし、最終的に大動

脈炎症候群と診断したB歳男児例

○舶聲堂1､井上祐三朗2､森田慶紀2､有馬孝恭2,冨板美奈子2､下条直樹2、
河野陽一2

’聖路加国際病院アレルギー膠原病科、 2千葉大学大学院医学研究院小児病態学

症例は3歳lOヶ月の男児。7ヶ月時に発熱と発疹(小水庖）で発症し、皮層症状と病理所

見より「苔癬状枇糠疹」と診断された。ステロイド薬の投与により改善し、1歳2ヶ月時

に治療を終了した。2歳になっても自力歩行を認めず、炎症反応高値(CRPO.7－2.9)

が遷延していた。2歳7ヶ月時に両膝の関節腫脹を認めたため「慢性関節炎」と診断し、

プレドニゾロン(15mg/日、体重11.3kg)とイブプロフェンによる治療を開始したとこ

ろ膝関節炎は改善し自力歩行が可能となった。平成19年10月9日に湿性咳嗽、悪心、

嘔吐を認め、翌日に活気が低下したため千葉市立海浜病院小児科に入院した。入院時現

症は、体温39.1℃、活気に乏しく瘻痛を伴う処置にも抵抗しなかったが、意識障害は無

くオ1ノエンテーションは正常であった。呼吸音では丘ne cracklesを聴取した。検査

結果は、白血球数19400、CRP15.37mg/dL、SpO293%、PT81%、APTT30.7秒、

FDP5"g/mLo肺炎ないしは若年性特発性関節炎(JIA)の増悪を想定し、PSLを維持

量の7mg/日より 20mg/日に増量し、抗菌薬(ABPC100mg/kg/日） と酸素(FiO2

31%)を併用した。入院当日の夜に右上肢の間代性けいれんを認めた。意識障害が続く

ため頭部CTを施行し左側頭部に脳出血を確認した。千葉大学医学部附属病院へ転院

し、 ICU管理となった。最終的には右上肢に麻痒は残ったものの、 日常生活に支障のな

い程度まで改善し退院となった。脳血管造影にて血管炎が疑われたため、血管の検索目

的に胸腹部造影CTangiography等を施行して大動脈炎症候群と診断した。
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0－3ア

肺高血圧症を合併した混合性結合組織病女児の一症例

おおの あつこ

○大野敦子、安藤仁志、岩田直美、北島直子

あいち小児保健医療総合センター感染免疫科

【はじめに】

混合性結合組織病(MCTD)はRaynaud現象、抗U1-RNP抗体陽性を中核的所見とし、

全身性工'ノテマトーデス、多発性筋炎・皮層筋炎、皮層硬化症の症状を併せ持つ'ノウマ

チ性疾患である。成人の領域においてMCTDは比較的生命予後の良好な疾患と考えら

れているが(5年生存率約95%)MCTD長期経過中に肺高血圧症(PH)を合併する頻度

は他の膠原病に比べ高頻度であり、約5～10％とも報告されている｡PHを合併した

MCTDの予後は不良で、平均0.8年と極めて短期間に突然死・右心不全での死亡が報告

されており、 5年生存率は約60％と低い。近年、PHを合併した成人の'ノウマチ性疾患

症例に対し発症早期からのシクロホスファミドパルス療法(IVCY療法）導入により予

後改善が期待される報告が散見されるようになった。

今回、PHを合併したMCTD女児に対し、ステロイドパルス、二重ろ過膜血漿交換法

(DFPP)に加え、 IVCY療法を早期より施行し、良好な結果が得られた症例を経験した

ので報告する。

【症例】

11歳女児。H19.3月頃より食思不振、体重減少あり、 5月に前医受診、橋本病と診断さ

れる。このころからANA: 1280倍、 IgG:285mg/dlと上昇を認めた。しばらく症状落

ち着いていたが、9月に微熱、労作時呼吸困難、胸痛、レイノー症状出現し、ANA:5120

倍､ I空:匝垂am墓ﾑ狸二著明な上昇見られたため､ 10月当院へ転院となった。MCTDと
診断され、心エコーでPp/PsO.6と著明なPHの合併を認めた。MCTDに対する治療と

してメチルプレドニン(mPSL)パルス2セットを実施し、高γグロブ'ノン血症(IgG:

6000mg/dl台）に対しDFPPを2回実施した。その後IVCY療法を導入した。治療に

よりPH改善見られ10月末に酸素投与中止、 12月末にはミリステープも中止となった。

維持療法としてプレドニン20mg/day内服、 ミゾ'ノビン150mg/dayを開始した。

IVCY3回施行後退院とし、外来で1カ月毎のIVCY定期投与とした。ⅣCY6回目で薬

剤アレルギーの可能性あり投与中止したが、H20.6月現在に至るまでPH再発を認めず

行動制限なく生活できている。

上記症例につき若干の文献的考察を含め報告する。

『
’
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JIA→SLEの診断でMTX→ステロイド＋免疫抑制薬複数剤併用で加療され

手指の壊死と肺障害を来した混合性結合組織病の男児例

○談筒鯆1,2､生嶋聡1､衣笠朋子12､中島浩司1､森本哲3､今村俊彦2､細井創2
1済生会京都府病院小児科、 2京都府立医科大学小児科、 3自治医科大学小児科

MCTDはSLEやJIAの臨床症状を主体に発症することが稀でなく、疾患特異的な血行

障害と肺障害に気づかれず進行する可能性が指摘されている。今回､JIA→SLEの診断

で加療したMCTD症例の約6年間の経過を振り返り、その多彩な病態を検証したので

報告する。

症例は初診時10歳、現在16歳の男児詞右手関節痛を主訴に初診、関節可動域制限も認

めたが他に異常所見はなかった｡･北任歴、家族歴に特記すべきこと無し。血液検査では

ごく軽度の炎症にリウマチ因子:215(＜25)､抗核抗体:x80(<x40)と陽性所見を認めた。

手関節MRIは手根骨周囲組織の炎症性変化を示した。JIA少関節型と診断しNSAIDS

で治療を始めた。約1年の経過で多関節痛を示し多関節型と診断、MTX6mg/週にス

テロイド少量併用でさらに1年間加療されたが関節痛は消失しなかった。

初診から約2年後、顔面紅斑、乾性咳嗽、レイノー症状等が出現、抗核抗体:xl280、Sm

抗体:177(<7)、SS-A抗体:118(<10)、SS-B抗体:19.6(<15)、RNP抗体:150(<15)

と陽性、低補体血症も伴いSLEと診断変更された。またループス腎炎(Classlll) と

シェーグレン症候群、胸膜炎+(BO)OPの合併が示唆された。mPSLパルス療法後、経

口ステロイド剤に加えてミゾ'ノビン、CPMパルスを併用、次にCsAに変更した。約1

年の経緯で補体価は正常化し血液異常も消失、尿所見正常化のため寛解と判断されステ

ロイド剤の漸減が行われた。しかL｣ごイノー症状が持続、指尖潰瘍は進行し、CsAから

MMFへの変更、Vit.E製斉ﾘやポセン匁"/を併用するも改善無く、レイノー症状発現か

ら約3年で右第5指DIP関節か7ぢ撞莅部の壊死を来たし同部位の切断を余儀なくされ

た。その後PGE1製剤（オパルモン）投与によりレイノー症状、指尖潰瘍は著明に改善

した。一方、胸膜炎は経口ステロイド剤十免疫抑制斉ﾘ併用で軽快したが、咳嗽出現から

3年後の胸部CTで気腫‘匪肺襄胞を認めた。 '|曼性進行性病変と考えられ、その本態であ

る問質性肺炎の治療再考が必要と考えられた。
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O-3g

混合性結合組織病の経過中に全身性工リテマトーデスの診断基準を満たした

1例

○朧鼓莞'"2､小川倫史2､野間岡12､石川章，
’相模原協同病院小児科、 2北里大学小児科、 3北里大学膠原病・ リウマチ・感染内科

【緒言】

混合性結合組織病(MCTD)で経過観察中に、全身性工'ノテマトーデス(SLE)の診断基

準を満たした17歳女児例を経験したので報告する。

【症例】

患児は10歳時に弛張熱、手指の腫脹・疾痛で発症し、体幹、四肢、顔面の紅斑および

膝関節痛を認め、レイノー現象、高ガンマグロブ'ノン血症、抗核抗体2,560倍(斑紋型)、

抗RNP抗体陽性などよりMCTDと診断した。この時点で小児SLE診断の手引き(厚

生省研究班1986年)の3項目を満たした。また、乾燥症状を認めなかったが、抗SS-A

抗体およびシルマー試験陽性、口唇小唾液腺生検像より潜在性(Subclinical)シェーグレ

ン症候群の合併と診断した。プレドニゾロン(PSL)の投与で内服開始日より解熱し、そ

の他の症状および検査成績も速やかに改善した。レイノー現象のみは残存したものの、

PSLは漸減し､約4年後に中止した。その後､症状､検査成績の多くに著変を認めなかっ

たが、時に白血球および'ノンパ球数の減少を認め、発症時に斑紋型であった抗核抗体が

均質型も示すようになった。中止後､2年2ケ月を経過した時点で､発熱を伴わない手指

の腫脹･瘻痛を示した。同時期に低補体血症を呈し、抗DNA抗体および抗二本鎖DNA

抗体が陽転し、小児SLE診断の手引きの5項目を満たした。PSLを再開し、手指の腫

脹・痙痛は速やかに消失したが、低補体血症、抗DNA抗体、抗二本鎖DNA抗体は残存

した。一般尿検査では異常所見を認めず、腎生検での病理組織像はループス腎炎WHO

分類のクラスIIであった。 ミゾ'ノビンの追加投与で、低補体血症は改善し、抗DNA抗

体および抗二本鎖DNA抗体の抗体価は低下傾向を示した。

【結語】

小児期発症のMCTDは、SLE症状を主体とすることが多いためSLEと診断された

り、初診時に診断基準を満たすまでの症状と所見を認めないため、他の疾患と診断され

ることもある。一方、本症例はMCTDと診断後、臨床症状に著変を認めなかったが､検

査成績が経過とともに変化し、SLEの診断基準を満たした。予後を考える上で適切な診

断、病態把握および治療の選択が重要と考えられた。
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網膜中心動脈閉塞症をきたし、一過性抗リン脂質抗体症候群と考えられた1

例

○耀絹1,2､浅井康_2
1京都市桃陽病院小児科、 2島根県立中央病院小児科

【はじめに】抗'ノン脂質抗体症候群(APS)による血栓症のうち、網膜血管病変の報告は

乏しい。今回、網膜中心動脈閉塞症をきたし、抗カルジオ'ノピン抗体が一時的に陽性で

あったため、一過性APSと考えられる小児例を経験した。 【症例】 14歳男児。既往歴に

アレルギー性鼻炎と気管支喘息。家族に膠原病や血栓症なし。前夜より右目の視力低下

を自覚し入院。右眼視野は上半分が欠損し、右網膜下方は白濁。蛍光眼底造影では右網

膜動脈分枝が閉塞していた。頭部MRI･MRAで頭蓋内に梗塞病変や脳血管異常はなく、

心電図、心エコー・頚部エコーにも異常はなかった。血液検査では、血算・生化学検査

に異常はなく、PT12.6秒､INRl.29,aPTT32.7秒、ループスアンチコアグラント陰性、

抗カルジオ'ノピン抗体IgG17.4U/ml、抗β-GPI抗体陰性、ProteinC･S低下なく、免疫
グロブリン・補体や検索した自己抗体はいずれも正常又は陰性であった。血栓溶解療法

を5日間実施するも、視野の改善はなく、退院後APSに準じ抗血小板療法により経過

をみたが、2ヶ月後には抗カルジオ'ノピン抗体も陰性化した。 【考察】本例はAPSの診

断基準を厳密には満たさないが、網膜動脈閉塞発症にAPS同様の凝固異常が関与した

可能性が推測され、病態解明のため今後さらなる症例の集積が望まれる。
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病原性大腸菌O15フによる出血性大腸炎に続発した劇症型抗リン脂質抗体症

候群(CAPS)の一例

○1識溌'､谷内江昭宏'､太田和秀,
’金沢大学医薬保健研究域小児科学、 2金沢医療センター小児科

（はじめに）病原性大腸菌O157による出血性大腸炎の一部の症例で溶血性尿毒症症候

群(HUS)が続発することが知られている。このような症例の中で抗'ノン脂質抗体が陽

性となる一群が存在し、近年microangiopathicAPS(MAPS)という新たな疾患概念も

提唱され性目されている。今回我々は病原性大腸菌O157による出血性大腸炎に続発

し、当初はHUSと考えた症例で、抗PS/PT抗体が陽性となり、深部静脈血栓症を合併

したCAPSの一女児例を経験したので報告する。 （症例) 10歳女児。発熱、腹痛、下痢、

血便で発症。第3病日よりFOMを投与されたが症状が増悪し、第4病日より無尿とな

り、第5病日に血小板減少、溶血性貧血、急性腎不全となり当科へ紹介入院となった。

紹介医および当科で提出した便培養はすべて陰性だったが抗LPS抗体が陽性であり

O157感染症と診断した。入院後血液透析を11日間にわたり一日ごとに計7回施行し、

第18病日より排尿が出現、以後尿量が増加し腎機能も改善した。当初はO157感染症

に続発したHUSと考えていたが、左総腸骨静脈に深部静脈血栓症を認め、抗カルジオ

'ノピン抗体および抗PS/PT抗体が陽性であり、O157感染症に続発したCAPSと診断

した。抗凝固療法を行い以後は再燃なく経過している。 （考察)CAPSの約20%は感染

症が引き金となると考えられている。O157感染症症例ではHUSの合併が有名である

が、CAPSの合併も考盧し抗'ノン脂質抗体を含めた検索を行う必要がある。
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潰瘍性大腸炎の経過中にCIostridiumdi什icile腸炎を合併した一例

○溌鯛'､坂野堯'､捻橋紀久'､小野浩明'､木下義久'､大田敏之'、
浅井康－2

1県立広島病院小児科、 2島根県立中央病院小児科

【はじめに】潰瘍性大腸炎(UC)の病因や病態に関してはいまだ不明な点が多く、遺伝

的素因、環境因子、腸内細菌、腸管免疫異常など様々な要因が関与していると推測され

ている。 今回我々は、UCの経過中にClostridiumdifficile腸炎を合併した一例を経

験したので、文献的考察を加えて報告する。 【症例】8歳8ケ月女児【主訴】下痢、血

便､腹痛【既往歴】平成19年6月下旬より血便･下痢が出現し、島根県立中央病院入院。

この時血小板数5．8万と血小板減少が認められた。UCの診断のもと、メサラジンにて

加療され、症状改善していた。転居に伴い9月12日より当科外来フォロー中である~た。

【現病歴】9月15日より下痢・血便・腹痛が出現。症状持続したため、 19日に当科外来

受診。翌日入院となった。また、入院時の便検査でCIostridiumdifficile-toxinA(+)

であった。 【臨床経過】入院後よりバンコマイシン経口投与を開始し、メサラジンはその

まま同量を内服継続した。腹痛・下痢・血便は徐々に改善していった。入院時に検出さ

れたClostridiumdifficile-toxinAは1週間後には陰性化し、 10/15にバンコマイシン

経口投与中止､ 10/19退院となった。 【考察】本症例は､UCの寛解中に下痢･血便･腹痛

が出現し、便培養にてClostridiumdifficile-toxinAが陽性であった。症状出現前に抗

菌薬などの投与はなく、メサラジンのみ内服していた。また、大腸内視鏡検査で偽膜形

成は認めなかった。以上からはClostridiumdifficile感染によりUCの再発が惹起され

た可能性も否定できないが、バンコマイシン経口投与のみで速やかに症状および大腸内

視鏡所見も改善したことより、CIostliaiumaifficileが再発を惹起したのではなく、

CIostridiumdifficile腸炎を発症したと蓋えられた。UCの症例においては、下痢出現時

にはCIostridiumdifficileの検索も必要である。
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メサラジン投与中にCPK上昇を来たした潰瘍性大腸炎の1女児例

○苗鶏橲慧'､杉本圭相'､戸田常仁'､三宅俊治'､八木和郎'､篠原徹'､岡田満'、
八木誠3、佐藤隆夫2，竹村司l

l近畿大学医学部小児科、 2近畿大学医学部病理学、 3近畿大学医学部小児外科

【緒言】横紋筋融解症の非外傷的要因としては、幾つかの薬剤投与による発症が報告さ

れているが、メサラジン投与による報告例は見あたらない。一方で、潰瘍性大腸炎に伴

うミオパチーの報告例も稀である。我々は、潰瘍性大腸炎に対してメサラジン投与中に

CPK上昇を来し、横紋筋融解と考え得る症例を経験したので報告する。 【症例】患児は

ll歳女児。重症全大腸炎型潰瘍性大腸炎に対して、メサラジンおよびプレドニゾロン投

与中に四肢筋近筋位筋の筋痛を来した。メサラジン投与量は2000mg/日であった。

CPKは60661U/lにまで上昇し、MM分画が98%を占めた。咽頭、尿、あるいは血液な

どからウイルスは検出されず、皮層筋炎の合併所見や抗JO-1抗体、抗DNA抗体など

の自己抗体はみられなかった。心電図上ST-T変化を来したが、心エコー所見に異常を

認めなかった。メサラジンの副作用と判断して投与を中止した後、これらの異常は速や

かに消失した。メサラジン中止1カ月後に、CPKの一時的な軽度の上昇を認めた。この

際の筋生検の組織像では、ファゴサイトの浸潤を伴う筋の壊死像と、好塩基性示す筋繊

維の再生像を認めたが、血管周囲の炎症細胞浸潤はなく、筋炎は否定的であり、筋融解

とその回復像と判断できた。潰瘍性大腸炎の治療経過としては、薬物療法での寛解維持

が困難であり、大腸全摘術が施行された。その後の免疫抑制療法が施行されていない時

期に実施された、メサラジンに対する'ノンパ球幼若化反応が陽性を示した。 【まとめ】メ

サラジンによる筋障害の発症メカニズムには、筋細胞の薬剤感受性の冗進や代謝過程の

異常などの直接的なものや、あるいは免疫・アレルギー的な間接的機序も考えられるが、

詳細は明らかではない。今回、潰瘍性大腸炎にてメサラジン投与中に横紋筋融解を認め

たl女児例を経験した。自験例では、メサラジンに対するアレルギー反応が横紋筋傷害

メカニズムに関与した可能性も推測された。
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炎症性腸疾患に血清因子陰性脊椎関節炎を合併した1例

まつばやしただし

○松林正

聖隷浜松病院小児科

【はじめに】血清因子陰性脊椎関節炎(SNSpA)は炎症性腸疾患(IBD)の10～30%

に、またIBDはSNSpAの5～10%に合併するとされている。今回我々はIBDに合併

したSNSpAのl例を経験したので報告する。

【症例】 14歳男児

【主訴】発熱、下痢、関節腫脹

【家族歴】母が潰瘍性大腸炎

【現病歴】入院2～3カ月前から軟便が出現した。 1カ月半前から水様性下痢となり、

発熱（38℃）と臂部痛が出現、持続した。 1週間前から右足関節腫脹、3日前から右膝関

節腫脹が出現、入院前日より39℃台の発熱となったため翌日当科を受診、入院した。

【現症】体温38.4℃、身長167cm､体重45kg(発症前より5kg減少)。右膝および右
足関節の腫脹、瘻痛あり。右霄部痛あり、前屈不可。排尿時痛、皮疹なし。

【検査所見】

血液:WBC13590/"L、Hb8.3g/dL、ALB3.1g/dL、 IgG2719mg/dL、CRP19.9

mg/dL、SAA1188.2"g/dL、ESR66mm/1hr、RFl.01U/mL、RAPA<40倍、

ANA<40倍、MMP-371.6ng/mL、 IL-622.6pg/mL，TNF-cY15.7pg/mL、

sTNFR12950pg/mL、HLA-B27陰性

関節穿刺液: IL-6104000pg/mL、 TNF一α3.0pg/mL、 sTNFR111500pg/mL

腹部US:横行結腸肝脅曲部から下行結腸にかけて浮腫(+++)

CF:上行結腸からS状結腸にかけてびらん・出血あり、一部潰瘍形成あり

大腸粘膜生検所見：炎症細胞浸潤、潰瘍性変化および肉芽腫あり

MRI :右膝関節液貯留と右膝関節滑膜に造影効果あり。T2WIにて両側仙腸関節、坐骨

結節および左大転子付着部に高信号域あり

眼疾患：なし

培養（血液、関節液、便、大腸粘膜生検組織） ：陰性

【経過】入院後、絶飲食とし抗菌薬MEPMを開始したところ、入院翌日には解熱した。

腸管浮腫は4～5カ月の経過で改善した。下痢も徐々に改善したが、 1日2～3回の軟

便が現在も持続している。関節腫脹、前屈障害は2～4カ月の経過で改善した。

【考察】臨床所見よりindeterminatecolitis、SNSpAと診断した。抗菌薬投与後、諸症

状の改善が得られたことから、何らかの細菌感染が本症の病態に影響を与えていた可能

性がある。現在、DMARDsのみで症状は安定しているが、再燃時には生物学的製剤の

投与を考慮する必要があると思われる。

、
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中学生の唾液分泌量の正常値の検討

とみいた みなこ

○冨板美奈子'、有馬孝恭'、井上祐三朗'、下条直樹'、平野清美'、斎藤公幸2、

河野陽一’

’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

背景と目的：シェーグレン症候群(SS)診断基準のひとつに唾液分泌量があげられてい

る。若年SSの診断には、若年者の正常値と比較することが必要であるが、健康若年者

の唾液分泌量に関する情報はSaxontestについての文献が一編あるのみである。そこ

で、若年SSの診断の参考となる若年者の正常値を設定するために、健康若年者の唾液

分泌量を測定した。方法：文書により同意を得た健康中学生131名を対象とし、 1）自然

分泌量、2)Saxontest､3)ガムテスト の3種類を施行した。また、使用している薬剤

と乾燥自覚症状について調査票による問診を行った。結果：参加者のうち、何らかの薬

剤を使用しているもの、乾燥自覚症状ありと答えたものを除外した78名を解析対象と

した。それぞれのテストの平均は1) 15分間の自然唾液分泌量5.8±4.1m1， 2)

Saxontest 4.2±1.89/2min、 3)ガムテスト22．2±8.3ml/10minであった。各テ

ストとも学年、性による差は認められなかった。考察：各テストの平均値-1SDと現在

のSSの診断基準の基準値を比較すると、大きな差は認められなかった。今回の検討か

らは、中学生では成人と同じ基準値を用いることで過小評価になる可能性は低いと考え

られた。今後は小学生での検討が必要と考える。
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小児膠原病交流会の取り組みと今後の課題

○竪鵠'､山北奈央子'､林里美,､関亜希子,､植松知子,､安本卓也,、
安田鮎美'、檜垣奈央美'、服部真理,、鶴田淳一,、岩田直美,、北島直子,、

安藤仁志'、八澤佳子2，辻真弓2、栗本洋子2

1あいち小児保健医療総合センター31病棟、 2愛知県知多保健所健康支援課地域保健グループ

小児膠原病は愛知県内に推計100数十人と罹患人数が少なく、専門医が少ないことや、

治療が長期に渡ることなどが、患者家族の生活に大きな影響を与えている。また、同じ

疾患をもつ子ども同士や家族同士の交流が図りにくい現状もある。WHOは「健康」に

ついて「完全な肉体的、精神的及び社会福祉の状態であり、単に疾病または病弱の存在

しないことではない」 (WHO憲章前文より） と定義している。私たちは、小児膠原病の

子どもと家族が、病気の理解を深め、また同じ疾患をもつ他の子ども同士、家族同士が

交流し仲間づくりができることを目的として、地域保健所が主催する「小児膠原病交流

会」に協力スタッフとして参加した。この取り組みについてまとめ、効果と今後の課題

について報告する。小児膠原病交流会には､患児15名、親31名の計46名、25組の参加

があった。プログラムは、 「学習」と「交流」の2部構成とした。第1部では、子どもは

看護師が企画した学習会に参加し、親は専門医の講演を聞いた。第2部では、同じ疾患

をもつ子ども同士、親同士が、 日頃困っていることなどを話し合い、思いを共有した。

参加した子ども、親を対象にアンケートを行い、今回の取り組みの効果と今後の課題を

検討した。子どもからは、 「病気のことを全然知らなかったけど、知れたから良かった」

｢ほかの人の意見を聞けてよかった」や、親からも「同じ悩みが分かち合える家族と話し

ができて良かった」「同じ立場で相談できる仲間がいてくれた方が良いと思うので､今回

他の子達と仲良くしているのをみて本当によかった」「ぜひ続けてほしい」など好評で、

同じ疾患をもつ子ども同士、家族同士で交流を図ることができていた。子どもと家族の

精神的健康の援助となったと考える。一方、 「学校などの関係者に聞いて欲しい」など、

子どもが生活する園や学校など、地域社会の理解を求める声が聞かれた。このような取

り組みが地域社会に浸透し、子どもと家族が生き生きとよりよく生活していけるように

支援していく必要があることが示唆された。
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強皮症の経過中に高度の脂肪性肝炎を併発した一男児例(第2報）

きのしたじゅんぺい

○木下順平'、菊地雅子'、篠木敏彦'、金子詩子'、原良紀'、中島章子'、十河剛2、

宮前多佳子'、今川智之'、森雅亮'、相原雄幸'、横田俊平’
’横浜市立大学医学部小児科、 2湘南東部病院小児科

強皮症(SSc)は、全身の線維化と血管障害を主とする自己免疫性疾患である。主な障害

臓器は、皮層、消化管、肺、腎臓であり、肝障害は稀である。SScの経過中に高度の脂肪

性肝炎を併発した一例を経験したので報告する。 14歳、男児。平成12年9月より四肢

の皮層硬化を自覚し、他院にて、皮層生検よりSScと診断された。同時に肝機能異常と

腹部エコーで脂肪肝を指摘されたが、無治療で経過観察されていた。平成18年4月に

当科紹介入院。入院時、身長155.0cm，体重46.6kg、BMI19.4。全身皮層は褐色調

で､肘部を超える皮層硬化と関節拘縮､仮面様顔貌、閉眼障害、開口障害を認めた。Skin

Scoreは28/104であった。肝脾腫を認めた。検査所見では炎症所見はなく、AST196

U/l,ALT305U/l､LDH441U/l､γ-GTP69U/と肝機能障害を認め､TG116mg/dl、

T-Cho246mg/dlと高脂血症を認めた。空腹時血糖は正常であったが、経口血糖負荷試

験(75g-OGTT)では2時間値287mg/dlと高値を示し、耐糖能異常を認めた。肝の組

織所見は脂肪変性、巣状壊死、中心静脈域の繊維化を認め、高度の脂肪性肝炎の所見で

あった。強皮症に対してシクロホスファミドパルス療法(IVCY) とミコフェノール酸

モフェチル(MMF)による治療を開始した。脂肪肝炎と高脂血症に対してエイコサペ

ント酸エチル、ビタミンE、ウルソデオキシコール酸の投与し、耐糖能異常に対してピ

オグ'ノタゾン投与も行った。治療により肝機能異常と耐糖能異常は速やかに改善した。

本症例では強皮症により、脂質代謝異常を生じ、高脂血症から脂肪性肝炎を来たし、耐

糖能異常も伴ったと考えられた。原病に対してIVCY療法とMMF投与を行い、ざらに

脂肪性肝炎と耐糖能異常に対して対症療法を行ったところ、原病の改善とともに肝機能

異常と耐糖能異常の改善を認めた。今回1年間の治療後に全身評価を行ったため経過を

報告する。

-113-



O-4B

冬季に指先の強い末梢循環障害で発症した抗卜ポイソメラーゼl抗体陽性の1

歳女児

<ろだ さ え

○黒田早恵、内田智子、星岡明

千葉県こども病院アレルギー科

【はじめに】抗トポイソメラーゼI抗体(Scl-70抗体）は強皮症に特異的な疾患標識抗

体である。また､小児の強皮症は稀な疾患であり､乳児期発症例はさらに少ない。 【症例】

1歳2か月女児 【主訴】手指先の冷感､変色【既往歴】特記すべきことなし 【家族歴】

膠原病なし。5歳の姉にてんかんあり。 【現病歴】2005年1月（1歳2か月)、両手指先の

冷感が出現。寒い屋外に出ると手指が白くなり痛そうに泣く。保温、ユベラ、ジピ'ノダ

モール、アスピリンの内服､ユベラ軟實にて改善なく、同年2月に当科入院となる。 【入

院時現症】身長80.6cm、体重ll．5kg、体温36.2℃、血圧92/56．両手指PIP関節よ
り先は腫脹し、DIP関節より先は紫～白色に変色。やや先細りを呈し冷感著明。指尖の

一部は茶褐色～黒色に固く変色。足指先も冷感強<赤紫色に腫脹。GottrOn徴候、ヘ'ノ

オトロープ疹なし。頬部紅斑なし。胸腹部に異常なし。 【検査所見】WBC11,600、Hb

lO､7，Plt30.7万、CK45、Ald4.6、CRP<0.1、ESR16mm/hr、 IgG1189、C3

113.4、C415．5，CH5034.5、RF<5.0、抗核抗体160倍(Ho&Nu)、抗RNP抗体

陰性、寒冷凝集反応く8，TAT複合体25.9,抗CL-2"GPI複合体抗体陰性、胸部Xp･

‘し､エコー検査異常なし。 【経過】保温､ヘパリン持続点滴にて治療。黒色の指先皮層の一

部は脱落した。寒冷防止のため3月まで入院とし、4月に内服薬を中止した。夏～秋は

小康状態であったが、2005年11月に再び手足指先の冷感と発赤を認めた。この時の検

査で抗Scl-70抗体陽性（オクタロニー法で1倍､ELISA法で500U/ml以上）と判明し

た。以後､毎冬ユベラ、ジピ'ノダモールの内服を行っている。 【おわりに】冬季に指先の

強い末梢循環障害を反復する抗トポイソメラーゼI抗体陽性の女児である。現在4歳で

手指のソーセージ様腫脹と舌小帯の短縮傾向を軽度認めている。現時点では積極的な治

療を行っていないが、今後の治療などについて皆様のご意見をいただきたい。
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Shulman症候群の1例

きくち まさこ

○菊地雅子、岸崇之、原良紀、金子詩子、篠木敏彦、宮前多佳子、今川智之、

森雅亮、横田俊平

横浜市立大学医学部小児科

Shulm肌症候群（好酸球性筋膜炎）は、四肢の特徴的な皮唐硬化を呈し、高γグロブ'ノ
ン血症、好酸球増多を認め、病理組織学的にびまん性筋膜炎を示す疾患である。 1974年

にShulm肌が初めて報告した。今回、我々の施設で経験した小児例を、若干の文献的考

察を含め報告する。

症例は14歳男児。バスケットボール部に所属し、筋力トレーニングを積極的に行って

いた。その数ケ月後、手指把握困難ありシュートが打てなくなった。年末にスキーに

行った後、顔面の紅斑が持続するため近医受診し膠原病が疑われた。両側頬部の紅斑、

下肢の浸潤性紅斑、頸部'ノンパ節腫脹、関節症状よりSLEやサルコイドーシスが考えら

れた。胸部X線検査にて肺門部'ノンパ節腫脹を認めず、血清ACE、 }ノゾチーム値は正

常で、抗ds-DNA抗体陰性、抗Sm抗体陰性、臓器障害を認めず、下肢の皮層生検では

蛍光抗体法で基底膜にIgG、C3の沈着を認めた。関節症状より若年性特発性関節炎を

疑い、サラゾスルファピ'ノジンの内服治療が開始されたが、症状続くため当科に紹介さ

れ受診した。

両側頬部の紅斑、両下腿の浮腫性硬化およびオレンジの皮様の皮層所見あり、右下腿に

皮下結節を数個触知した。両手指・手･足関節の可動域制限は著明だったが、関節腫脹・

熱感や筋把握痛・筋力低下は認めなかった。血液検査では、好酸球増多、高γグロブ'ノ
ン血症、赤沈値の冗進あり、CKの軽度上昇と血清アルドラーゼの著増を認めた。下腿

MRI検査で､両下腿の筋膜にT2WIで高信号､TlWIGd造影で造影効果を呈する病変を

認め、FDG-PETCT検査でも同部位に一致した集積を確認し筋膜生検を行った。病理

組織で筋膜肥厚と炎症細胞浸潤を認めた。以上より、Shulm肌症候群と診断しステロイ

ド治療と関節拘縮に対するリハビ'ノテーションを開始した。

Shulm肌症候群は、皮層硬化や関節拘縮を呈するため、全身性強皮症との鑑別が問題と

なる。本症例では、特徴的な皮層所見から、より深部の筋膜や脂肪織の炎症を疑いMRI

検査を施行し診断に至った。罹病期間が長引くと線維化のために関節拘縮が不可逆にな

る。ステロイドへの反応は良好なことが多く、適切な画像検査による早期診断・早期治

療が重要と考えられた。
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Inflammatorymyofibrobla､ictumor(炎症性偽腫瘍）において発熱に伴

5IL-S上昇とNF-KB活性化の時相差

○播塔当'､松原知代2､古川漸‘
’山口大学大学院医学系研究科小児科学分野、 2順天堂大学医学部附属浦安病院小児科

間欠熱、貧血、血小板増加、高ガンマグロブ'ノン血症を主訴に入院した後腹膜

inflammatorymyo丘broblastictumor (IMT、炎症性偽腫瘍）の4歳女児例について炎

症面から解析した。

患児の間欠熱は午前中が平熱で、午後に39℃を超える熱型を呈した。 IMTにおける間

欠熱の機構を明らかにするため、フローサイトメト}ノーを用いて末梢血単核球の

nuclearfactor-kappaB(NF-"B)活性化を測定し、また同時に血清中サイトカインの

測定を施行した。NF-"B活性化は末梢血T'ノンパ球と単球／マクロファージで認めら

れた。血清中サイトカインとしてinterleukin(IL)-2, IL-4, IL-6, IL-10, IL-12,

interferon-7,tumornecrosisfactor-aを測定したが、 IL-6のみ高値を示した。有熱
時、無熱時ともに血清IL-6、末梢血単核球のNF-"B活性化は正常群に比し高値を示し

た。有熱時と無熱時の比較では､有熱時の血清IL-6は無熱時に比し高値を示した（有熱

時：238.7±345、無熱時: 102.1±53.7pg/ml)。血清IL-6の変動とは逆に、末梢血

単核球のNF-"B活性化は有熱時が無熱時に比し低値（有熱時:CD4Tcells24.4±5.

3、CD8Tcells40.0±5.4、CD14monocytes22.1±2.0、無熱時:CD4Tcells70.

0±1.3、CDSTcells84.0±5.1、CD141nonocytes58.8±5.2%)で、NF-"B活性

化を抑制するI苑Bによるネガティブフィードバック機構が推察された。

IMTでの血清IL-6上昇および末梢血単核球のNF－だB活性化における時相差と間欠熱

発生の関連は、発熱を伴う炎症性疾患におけるサイトカインとNF-"B活性化の動態を

考える上で重要な知見である。
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皮層筋炎／多発性筋炎に急速進行性間質性肺炎を合併した1男児例

いしかわじゅんいち

○石川順一、鹿間芳明、高橋英彦、赤城邦彦

神奈川県立こども医療センター感染免疫科

小児皮層筋炎／多発性筋炎(DM/PM)は一般にステロイド治療が奏功し、致命的な問

質性肺炎の合併は稀である。今回、DM/PMに合併した問質性肺炎の小児例を経験した

ので、報告する。症例：10歳男児。主訴：発熱、筋力低下、呼吸困難生来健康。家族歴：

父方祖父が心筋梗塞で死去、父方祖父、父、叔父が高TG血症。父方祖母、父RAo現病

歴：2008年2月頃より両指の過敏性と爪周囲部の紅斑・痂皮、指の腫脹と倦怠感、下肢

の筋力低下を認めた。3月上旬より発熱、中旬に食思不振あり近医入院。筋肉痛、関節

痛出現のため、前医へ転院。MRIで大腿骨盤筋群にT2高信号域散在、筋電図で筋原性

変化。咳嗽症状あり、胸部レントゲンで肺炎像あり。多発性筋炎として4月中旬からス

テロイドパルス療法実施。筋力の改善を認めたが、呼吸器症状の増悪を認め、酸素投与

開始。5月上旬からシクロスポ'ノン投与開始され精査加療目的で下旬に当院転院。転院

時現症:BT37.4℃、SpO296%(O22L/min)、RR40、意識清明、皮層病変なし、左胸郭

挙上不良､左側胸部にcoarsecrackle､心雑音なし、MMTは右肘屈曲、左膝伸展時に4，

その他は4＋～5，下肢近位筋に対称性の萎縮あり血算正常､炎症反応陰性、 トランスア

ミナーゼ軽度上昇、筋酵素上昇なし、電解質、腎機能異常なし｡KL-620201U/ml

SP-D1301U/ml vWF活性446%DM/PMに伴う問質性肺炎と左下葉の無気肺と診断。

胸部CTでは血栓なく、両肺の胸膜直下から始まる問質性肺炎と左肺主体の無気肺と脂

肪肝あり。心エコーでEF71%・酸素必要量が増加し5日目の夕方にICUへ転棟。以後

も呼吸困難が続き、肺病変評価目的に9日目に肺生検と筋生検実施。肺は線維化の進ん

だ急速進行性問質性肺炎の所見。筋は炎症後変化の所見。免疫抑制療法に反応乏し<、

呼吸不全の進行のため、転院後13日で永眠きれた。結語:DM/PMに対し、ステロイ

ド・シクロスポリンを併用し治療にあたったが、肺病変の進行を抑えられなかった。

vWFの上昇から血管内皮障害が示唆される。
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頚胸部の縦隔気腫を合併した若年性皮盧筋炎による問質性肺炎例

○総莉簡'､金高太一1,2､小林信一Ⅲ
’国立成育医療センター膠原病感染症科、 2東京都立大塚病院小児科

皮層筋炎(DM)は筋組織や皮層を中心に自己免疫的機序によって炎症をきたす全身

性疾患である。成人例では、 しばしば問質性肺炎を合併し縦隔気腫にいたる報告もまれ

にみられる。 1997年に行った過去10年間の国内102名の若年性皮層筋炎(JDM)症例

の検討では、抗核抗体陽性率は33％であったが、抗Jo-1抗体は全例で陰性だった。こ

のうち問質性肺炎を合併した症例は3.9％で縦隔気腫の合併例はなかった。JDMでは

成人DMに特徴とされる自己抗体の出現頻度も低く、成人例とは異なる病態として今後

ざらなる検討が必要と考える。 症例は問質性肺炎に縦隔気腫と皮下気腫を合併した

12歳男児のJDM例。入院3ケ月前から顔面紅斑を認め、前医で皮層所見から亜急性皮

層エリテマトーデスと診断されプレドニン10mgを10日間服用した。しかし、筋力低

下、関節痛とともに息切れと咳嗽を認め当科紹介入院となった。MRIで霄部から大腿部

に筋炎所見を認め、特徴的発疹とアルドラーゼが上昇していたことからJDMと診断し

た。しかしCPKや血中／尿中ミオグロビンは正常範囲であった。入院時に胸部CT

で、両側肺野の問質性肺炎を認めた。入院当日からメチルプレドニゾロンパルス

(mPSL)療法を開始した。しかし入院2日目から咳嗽とともに胸痛を訴えて、胸部の縦

隔気腫を合併した。縦隔気腫は入院3週目までに頚部から胸部におよぶ広範囲な病変を

呈した。mPSL療法は3クール施行し、シクロスポ'ノンA(Cy-A)による免疫抑制療

法も入院2週目から開始した。入院12週目までは、経口ステロイドの漸減中も筋炎症

状や問質性肺炎は徐々に改善したが、その後再びKL6が上昇し再燃が疑われたため、エ

ンドキサン(CY)パルス療法を併用した。 成人DMでは、治療初期からmPSL療法

と免疫抑制剤による治療を開始することで有意に治療成績が改善すると報告されてい

る。本症例ではJDMに問質性肺炎と縦隔気腫を合併したため、治療開始2週間以内に

Cy-Aを開始したがさらにCYパルス療法を必要とした。筋炎症状とともに呼吸器合併

症を呈するJDMでは、mPSL療法と免疫抑制剤による複合治療を行い、ステロイド減

量の困難な症例ではさらにCYパルス療法の必要性も示唆された。
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問質性肺炎を合併した若年性皮層筋炎一死亡例と生存例一

○識箱董'､櫻井のどか'､堤裕幸'､横田俊平2
’札幌医科大学医学部小児科、 2横浜市立大学医学部小児科

【緒言】若年性皮虐筋炎(JDM)に問質性肺炎(IP)を合併する例は、成人の場合と異なり

比較的まれとされている。しかし合併した問質性肺炎の中に、非常に進行が早く予後不

良なタイプが存在する。本演題ではJDMにIPを合併し、予後の大きく異なった2症例

を経験したので報告する。 【症例l】 9歳男児。平成18年10月、不明熱として前医より

紹介入院となり、発熱、筋力低下、特徴的な皮疹及びアルドラーゼ上昇等によりJDMと

診断した。入院時より心筋障害、両側胸水を認め、メチルプレドニゾロン(mPSL)パル

ス療法とmPSL内服による治療を開始した。約1カ月後の胸部HRCTで両下肺野の浸

潤影が顕在化し、シクロフォスファミドパルス(IVCY)療法、シクロスポ'ノン／タクロ

'ノムス投与等を施行したが急速に呼吸不全が進行し、平成19年1月に永眠された。剖

検による肺病理組織はdiffusealveolardamageであった。 【症例2111歳女児。平成17

年8月（10歳時）より発熱と皮疹が出現。近医で治療を受けるも軽快せず、同年10月当

院皮層科に入院。経過中に筋力低下及びゴットロン徴候が出現し、 JDMの診断がつく。

PSL内服治療にて症状は軽快したが、平成18年8月、両膝関節痛を訴え当科紹介とな

る。同年12月より乾性咳嗽が出現し、平成19年1月、胸部HRCTにて両肺に問質性陰

影を認めた。KL-6値も864U/mlであり、 JDMにIPの合併例として同年2月、mPSL

パルス療法を施行し、その後mPSL内服と共にタクロ'ノムス内服を開始した。治療開始

後2カ月で問質性陰影は消退傾向を示し、KL-6値も500台まで低下したが、翌月の胸部

HRCTで新たな問質性陰影が出現したことから、ⅣCY療法を追加した。その後は順調

に軽快し､平成20年2月には肺の問質性陰影は懐痕化しKL-6値も正常化した。 【考察】

成人例と同様に、 JDMに合併したIPにおいても予後の異なるタイプの存在が推定され

た。JDMに合併したIPに対するスタンダードな治療法は確立されておらず、今後症例

の積み重ねによる、治療法と予後に関する検討が急務である。
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難治性石灰化合併若年性皮層筋炎に対するサリドマイドの効果

○誉箭参佳手'､佐野史絵2､菊地雅子'､岸崇之'､原良紀'､金子詩子'、
篠木敏彦'、今川智之'、森雅亮'、横田俊平’

’横浜市立大学小児科、 2天理よるづ相談所病院小児科

背景石灰化合併若年性皮層筋炎(JDM)は特徴的な皮疹と筋肉の慢性炎症で形成され

る、原因不明の自己免疫性疾患である。石灰化が本症の約30％に合併されることが知ら

れており、 しばしば問題となっている。症例14才、女児。4才時に筋力低下、筋痛、

皮疹によりJDMと診断。石灰化の合併はJDM発症18ヶ月後より認められた。筋炎は
ステロイド薬の投与により発症数ヶ月以内に鎮静化を得たが、石灰化は進行性で、四肢

の皮下に拡大し、高熱や局所の瘻痛、発赤・可動域制限をきたすようになった。CRPも

高値を示したため、メチルプレドニゾロン・パルスやシクロフォスフアミド、シクロス

ポリン、アザチオプ'ノンなどが試みられたが、全て効果なく症状はさらに進行した。石

灰化部位局所の液状化した"カルシウムミルク"からは、 IL-6、TNF-α、 IL-1βなどの炎

症性サイトカインが異常高値で検出された。この所見を根拠にTNF遮断薬である

Etanerceptを投与したところ，部分的に症状の抑制が見られ、高熱をきたす頻度が減少

した。そこでTNF-α、 IL-1βの転写因子であるNF-"Bの調節作用のあるサ'ノドマイ

ドを12才時に開始した。これまで解決を得なかった局所の瘻痛・発赤、発熱はコント

ロールされ、炎症反応も陰性化した。しかし、サリドマイド開始15ヶ月後の

FDG-PET-CTでは皮下石灰化部位に依然として高信号がみられた。考案サ'ノドマイ

ドはJDMに合併する石灰化に由来する臨床症状抑制に有効であり、患児のQOLの向

上に大いに役立った。PET-CTで残存する炎症所見があることより、サリドマイドの

効果は根治的ではないが、皮下石灰化を根源とする局所炎症の緩和と、発熱などの全身

性炎症への波及阻止効果は十分にあったと考えられる。
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当院で経験した若年性皮層筋炎フ例の検討

こばやしのりもと

○小林法元、山崎和子、吉川健太郎、西村貴文、竹内浩一、石井栄三郎、川合博
長野県立こども病院

【緒言】若年性皮虐筋炎は小児期に発症する自己免疫疾患の中で比較的頻度が高く予後

が良好とされているが、治療抵抗性の症例も認められる。当院をここ10年間で受診し

た7例の若年性皮層筋炎を検討し、文献的考察も加えて報告する。

【対象と結果】平成8年以降、長野県立こども病院を受診した7例の患者。発症年齢は

平均5．2歳（2歳0月－9歳4月)。男児3例、女児4例。皮虐症状としては、Gottron's

sign4例、heliotroperash3例、蝶形紅斑4例、皮下結節1例、その他の皮疹2例。筋

原性酵素は6/7例でCPKまた7/7例でアルドラーゼの上昇を認めた｡CRPは全例で

陰性であり、ESR冗進は3/5例、抗核抗体は3例は陰性、4例でx40-x320だった｡Jo-1
抗体陽性例は無かった。皮層生検は5例で行われ、表皮基底層付近の浮腫を認めた症例

が3例、真皮上層の血管周囲の炎症細胞の浸潤を認めた例が2例だった。筋生検は3例

で行われたが明らかな炎症細胞の浸潤を認めたのはl例のみであった.MRIはT2、

DWIによる高信号を5/6例で認め、問質性肺炎を合併したamyotrophic

dermatOmyositisと考えられた例のみ正常であった。全例入院し、 predonisolonel.

5-2.0mg/kg/dayの内服で加療された。3例でInPSLpulse療法を施行されており、特

に治療抵抗性であった2例は、CsA内服､endoxanpulse療法、HD-IVIg､MTX等を併

用した。4例は現在無治療であり、 1例は転院のため不明。 問質性肺炎を合併したl例

は呼吸不全で死亡。多発筋炎の1例は治療抵抗性であり現在も入院治療を継続してい

る。

【考察】ステロイドにすみやかに反応した例は予後良好だった。一方、ステロイド抵抗

性2例はその後の治療にも抵抗性であり、 より早期からの強力な治療での介入が必要と

考えられた。
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若年性皮虐筋炎に線維筋痛症を合併した1例

あんどう ひとし

○安藤仁志、大野敦子、岩田直美、北島直子

あいち小児保健医療総合センター感染免疫科

線維筋痛症（丘bromyalgiasyndrome:FMS)は全身の慢性的瘻痛と特徴的な多数の圧痛
点を認める疾患である。欧米では学童期人口の約6％に見られるとされる。若年性皮虐

筋炎にFMSを合併したl例を経験したので報告する。症例は12歳男児。平成15年ll

月筋肉痛、筋力低下、ヘ'ノオトロープ班、ゴットロン兆候を認め諸検査の結果、若年性

皮層筋炎(DM) と診断された。ステロイドパルス療法にて寛解導入後、ステロイド剤、

シクロスポ'ノン内服にて寛解維持を行っていた。H16年9月ステロイド剤を減量中に

右大腿から股関節に瘤痛出現し歩行困難も認めた。下肢MRI施行するも大腿骨頭、筋

肉に異常認めなかった。その後全身の瘻痛、把握筋痛、全身倦怠感、筋力低下を訴える

ようになった。CPKの上昇はなかったがDdimer、FDPの上昇が認められ、DMの再発

と考えステロイドパルス療法を施行した。筋力低下は改善したが、全身の瘤痛は持続し

た。DMについてはステロイド剤の増量と免疫抑制剤の変更で経過をみた所、その後再

燃を思わせる所見を認めなかった。痙痛に対しては､NSAIDs(ロキソニン）を投与した

が無効であった。平成16年11月FMSに特徴的な圧痛点を認めた。平成17年1月全

身の瘻痛、圧痛（18か所中12か所）が持続しているためFMSと診断した。NSAIDSな

どで様子をみていたが改善しないため、4月からワクシニアウイルス接種家兎炎症皮層

抽出液（ノイロトロピン）使用開始した。一時的に瘻痛の改善を認めたが、全身瘤痛に

加え抑うつ状態も顕著になってきた｡、改善しなかった。H17年12月からSNRI (ドレ

ドニン）の投与開始したところ、2週間後には全身瘻痛は消失、抑うつ状態も改善した。

その後皮層筋炎、FMSの再発はなく現在PSL9mg/d+アザチオプ'ノン＋トレドニン

(SNRI)の投与にて寛解が維持されている。本症例ではFMSの発症が、皮層筋炎の再

発と重なり診断に苦慮した。小児の場合、本症例のようにFMSが診断されず未治療の

まま経過観察されている症例が多いとされる。FMSの診断には特徴的な圧痛点を知っ

ていることが大切であり、また治療は、NSAIDSは無効とされ、小児においてもSSRI，

SNRIの投与が適切に行われなければならないと考えられた。
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線維性骨異形成を合併した若年性皮盧筋炎の1例

さの ひとみ

○佐野仁美、伊藤智城、福島直樹

市立札幌病院小児科

皮層筋炎と、骨腫瘍あるいは骨腫瘍類似疾患との合併報告は稀である。若年性皮虐筋炎

の診断時にMRI検査にて右大腿骨腫瘤が発見され、線維性骨異形成と診断されたl例

を経験したので報告する。 （症例） 7歳6カ月の女児が、約2カ月半前からの進行性の筋

力低下を主訴に来院した。主に下肢近位筋優位の筋力低下を認め､階段昇降は不可能で、

仰臥位から自力で起き上がれない状態であった。頬骨周囲の紅斑とへ'ノオトロープ疹を

認め、血液検査にて筋原性酵素の上昇を認めた。皮唐筋炎を疑い大腿部MRI検査を施

行したところ、両側大腿筋は脂肪抑制像にて著明な高信号を示し、右大腿骨近位骨幹に

は79×20mmの腫瘤陰影が発見された。皮層生検では筋線維束間に炎症性細胞浸潤

を認め、若年性皮層筋炎と確定診断した。骨腫瘤は骨生検の結果、線維性骨異形成と診

断され、骨シンチにて骨病変は単発性であることを確認した。線維性骨異形成に対して

は経過観察とし、若年性皮虐筋炎に対し経口PSLを40mg/day(1.6mg/kg/day)で

開始した。治療開始後1週間より臨床症状の改善を認め、 10日後にCK･ASTは正常化

し、20日後にALDも正常化した。PSLは4週間続行した後に漸減し、治療開始3カ月

後から10mg/dayで維持している。治療開始後5カ月現在、手すり不要で階段昇降し、

小走りも可能となった。骨粗霜症の進行予防目的に、乳酸カルシウムおよびアルファカ

ルシドールを併用して経過をみている。 （考察）線維性骨異形成は骨原発性腫瘍類似疾

患に分類され、小児期に偶発的に発見されることが多い。骨梁や骨組成の異常のため骨

折の危険がある。若年性皮層筋炎ではステロイドによる治療が長期にわたるため、骨粗

霧症に対する注意が必要である。本症例では若年性皮層筋炎と大腿骨線維性骨異形成の

合併のために骨折のリスクが高いと考えられ､今後､慎重に経過をみていく方針である。
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シェーグレン症候群の発症が考えられた皮盧筋炎の一例

○蒲↑I鴇更1,3､磯崎淳2､川野豊2､佐伯敏亮1､野間剛』
l北里大学医学部小児科、 2横浜市立みなと赤十字病院小児科、 3流山総合病院小児科

【はじめに】膠原病疾患のいくつもの病像が重複するOverlap症候群は種々の組み合わ

せでの報告がされているがシェーグレン症候群と小児皮虐筋炎の合併報告は少ない。今

回、寛解導入後加療を中止した皮層筋炎の再発女児例がシェーグレン症候群を発症した

一例を経験したので報告する。 【症例】 10歳女児。 1歳llヶ月時、顔面紅斑を示し、7ケ

月の経過でへ'ノオトロープ疹、ゴットロン徴候など皮層筋炎に特徴的な所見を呈した。

筋原性酵素の上昇を認め、筋電図、皮層、筋生検の結果から皮層筋炎と診断きれた。

CyAで加療し約1ヶ月の経過で寛解導入した。その後約1年で再燃し、ステロイドパ

ルスを施行し再寛解導入した。約1年半でステロイド加療を中止したが、その後3ケ月

後より筋力低下には至らなかったが両下肢下腿の筋肉痛が出現し、皮層筋炎の再発と

判断した。しかし、症状の改善に乏しく3年半の経過観察の後ミゾ'ノビンパルス療法

を開始した。症状は消失し、良好な経過であったが治療後約1年で'ノウマチ因子の上

昇と血清IgG値の上昇がみられるようになり治療後約2年で抗SS-A抗体陽性となっ

たことからシェーグレン症候群の発症が疑われた。 【考察】シェーグレン症候群は多彩

な腺外病変と自己抗体の出現や高ガンマグロブ'ノン血症をきたす自己免疫疾患のひとつ

であるが、重篤な筋炎合併報告例は少ない。本例は特異白'･な症ﾒﾅはみられなかったが検

査所見上'ノウマチ因子陽性、抗SS-A抗体陽性でありシェー′､レン症候群の発症が考え

られた。皮肩筋炎は寛解維持していたにもかかわらずシェーグレン症候群を発症してい

ることからミゾ'ノビンパルス療法ではシェーグレン症候群の発症を抑制するのは困難で

あると考えられた。 【結語】 ミゾ'ノビン療法のみではシェーグレン症候群の発症を抑制

することは困難な場合があると考えられた。また小児皮層筋炎ではシェーグレン症候群

合併の留意が必要である。
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クッシング症候群、腹膜気腫、腹壁肉腫を続発した小児発症皮盧筋炎の1例

おかだ まさと

○岡田正人

聖路加国際病院アレルギー膠原病科

小児皮虐筋炎に悪性腫瘍を続発した貴重な症例を経験したので報告する。 12歳時にへ

'ノオトロープ疹、ゴットロン丘疹とともに筋力低下、筋原性酵素の上昇をみとめ、筋電

図所見も一致することから小児皮層筋炎と診断された。ステロイド療法にて軽快しその

後寛解状態にあったが、クッシング症候群を続発し副腎腫瘍摘出を受けた。28歳時の

2005年には腹痛と腹部膨満感から精査され、CTにて腹膜気腫とう'ノーエアが認められ

た。皮層筋炎に併発するものとし薬物療法にて軽快した。2008年に間欠性の発熱､筋力

低下、炎症反応上昇がみといめられるようになり、ゴットロン徴候の再出現も伴ってい

たことから筋炎の再発を疑い精査を行った。その後､腹痛も再発したが腹膜気腫はなく、

腹壁に腫瘤を触れることからMRI施行し浸潤性腹壁肉腫の診断となり摘出術を行った。

この症例は、小児皮層筋炎に腹膜気腫を合併した貴重な症例であるともに、筋炎症状の

再燃とともに悪性腫瘍もみとめられた貴重な症例であり、成人後に筋炎症状が再発した

場合では悪性腫瘍の検索の必要性を示唆する貴重な症例であると考えここに報告する。
､

（

一

〆

一
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経過中に抗Jo-1抗体の低下を認めたamyopathicdermatomyositisの

小児例

たけざき しゅんいちろう

○竹崎俊一郎、大倉有加、山田雅文、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

抗Jo-1抗体はhistidyl-tRNA合成酵素に対する筋炎特異的な自己抗体のひとつである。

成人の多発性筋炎・皮層筋炎患者の20～30％に陽性であり、問質性肺炎合併例で陽性

率が高く、さらに活動性を反映するマーカーともいわれている。一方若年性皮層筋炎

(juveniledermatomyositis)では、陽性率が極めて低いのが特徴である。今回、抗Jo-1

抗体陽性で筋炎症状を欠くjuvenile-onsetamyopathicderrnatomyositisを経験したの

で報告する。

症例は10歳女児。4歳頃より両頬部の蝶形紅班と手指関節背側の角化性丘疹が出現し、

近医にて経過観察されていた。筋力低下などの筋症状は全く認めなかったが、6歳時に

当科に紹介され、皮層筋炎疑いで諸検査を施行した。ゴットロン徴候、ヘ'ノオトロープ

疹、蝶形紅班など皮層筋炎に特徴的な所見を認めた。また皮層生検でも真皮の血管周囲

に'ノンパ球浸潤を認め、皮層筋炎を疑う所見であった。一方、筋原性酵素の上昇を認め

ず､MRI･CT検査でも筋炎を示唆する所見を認めなかったため、無治療で経過観察とし

た。初診時の自己抗体は、抗核抗体（40倍)、抗Jo-1抗体(20.70U/ml)であったが、

その後次第に上昇し約半年後には抗核抗体（80倍)、抗Jo-1抗体(60.0U/ml) となっ

た。しかし、その間に筋炎や問質性肺炎等の症状や所見は全く認めなかった。その後の

最近までの約4年の経過で抗Jo-1抗体は次第に低下し15.0U/mlとなっている。

小児でのamyopathicdermatomyositisの報告例は少なく、さらに抗Jo-1抗体陽性例も

まれであり、その臨床的意義も明らかにされていない。本症例では、抗Jo-1抗体と臨床

症状との関連性は認められず、文献的考察も加えて報告する。
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小野浩明

小野寺隆

楠隆

久保田和洋

久保田知洋

熊田篤

熊田知浩

汲田明美

栗本洋子

黒澤るみ子

黒田早恵

黒田啓史

鍬田直美

小池健一

洪真紀

上阪等

河野陽一

小林一郎

小林茂俊

小林信一

小林法元

小平隆太郎

小松陽樹

小山哲

今紀子

近藤雅楽子

２
５
４
３
－
－
０
０

O-03

O-20

O-14

O-05

O-03

WS-05
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O-12,O-48

O-04,O-17

O-14,O-23

O-13

O-16

LS-02

WS-06,O-36,O-45

S-04,O-09

0－10

O-23,○-52

O-55

O-19

O-06

O-10

O-22

ME-01

笠井

金澤

金子

和子

伸雄

詩子

WS-09,O-06

O-31

WS-02,WS-04,WS-11,

WS-12,WS-13,O-24,O-47,

O-49,O-54

ME-02,O-02

O-18,O-52

O-25

WS-05

O-52

O-30

O-55

O-04,O-17

WS-01

O-05

O-27

O-58

O-14,O-20

O-03

O-60

O-31

WS-02,WS-04,WS-11,

WS-12,WS-13,O-24,O-47,

O-49,O-54

WS-02,WS-04,WS-11,

WS-12,WS-13,O-24,O-49,

O-54

WS-05,WS-07,O-37,O-46,

O-56

O-04

O-03

O-38

WS-04,O-47

O-42

O-03

ME-01

O-21,O-23

O-18

金子

金高

狩野

亀島

河合

河合

川合

川勝

川崎

河島

川田

川野

河野

河原

川村

神戸

菊地

成
一
嗣
美
尚
樹
一
彦
志
文
明
智
子

一
太
博
里
利
朋
博
秀
幸
尚
暁
豊
嘉
敦
信
直
雅

齋田

斎藤

齊藤

斎藤

佐伯

酒井

坂野

坂本

櫻井

櫻井

佐藤

佐藤

佐野

佐野

佐野

鹿間

吉伯

公幸

美穂子

潤

敏亮

秀政

堯

謙一

のどか

嘉彦

智

隆夫

圭二

仁美

史絵

芳明

４５０３１
９

８
１
５
３
－
一

Ｓ
１
Ｗ
も

０
０

４
０

９
９

冊
墹
澗
刊
刊
刊
咀
叩
冊
糾
珊
瑚
冊
研
別
個

Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｗ
Ｏ

岸崇之

北島直子

北村綾香

鬼頭敏幸

衣笠朋子

木下順平

木下義久

木村暢佑

木村有希

金城紀子

具志堅ゆみ
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重見

重村

菫森

篠木

律子

倫成

雅彦

敏彦

田中尚子

谷口奈穂

田端信忠

玉井浩

玉城裕史

津下充

辻真弓

堤裕幸

露木和光

鶴田淳一

徳田桐子

徳永千恵美

戸田常仁

冨板美奈子

O-01

O-13,O-28

O-20

WS-02,WS-04,WS-11,

WS-12,WS-13,O-24,O-47,

O-49,O-54

O-43

O-33

O-35

O-09

O-04,O-17

O-22

O-41

ME-01

WS-06,O-36,O-45

O-33

O-43

O-05

WS-01

LS-01

WS-01

WS-05,O-46

O-22

O-06,O-07,O-47

O-30

O-02

O-27,O-43

WS-08,O-16

WS-08,O-16

O-08

O-46

O-53

O-05

WS-05,O-46

O-01

O-33

O-43

WS-06,O-23,O-36,O-45

篠原徹

島川哲郎

島員義久

島袋浩

清水恒広

清水俊明

清水正樹

清水光政

下条直樹

白数明彦

杉本圭相

鈴木一徳

鈴木順造

鈴木康夫

陶山和秀

関亜希子

関川麻里子

十河剛

永井和重

長尾竜兵

長岡義晴

中岸保夫

中倉兵庫

中島章子

中島浩司

永田俊人

中野直子

中畑龍俊

中原宏

西小森隆太

西村貴文

捻橋紀久

根路銘安仁

野田幸弘

野中由希子

野間剛

野村文

０
２
２
２

７
９
３
３

０
０
０
２
０
伽
例
飢
冊

６
１
０
３

９

９

９

０
０
０
２
０
０

冊
冊
冊
別
冊
叩
冊
髄
刊
刊
冊
刊
冊
咽
刊
副
乢
鍬
仙

９

９

Ｏ
０
０
Ｗ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｍ
０
０
０

高野恵

高野由紀子

高橋英彦

高橋弘剛

高原裕子

高見澤勝

武井修治

竹内浩一

武隈孝治

竹崎俊一郎

嶽崎智子

武田義隆

竹村司

田中恭子

田中高志

田中孝之

WS-01

ME-01

O-15,O-51

O-18

WS-05

O-25

ES,O-14,O-20,O-23,O-30

O-55

O-05

O-60

O-14,O-20

O-06

O-27,O-43

O-22

O-35

O-30

橋本浩一

橋本光司

蓮井正史

長谷川真紀

２
２
３
３

１
０
０

０
６
２
６

９

３
毛
も
２

Ｗ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
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三河誠

水城直人

南博明

三宅香織

三宅俊治

宮鴫智子

宮前多佳子

服部真理

浜崎雄平

濱崎雄平

林里美

林麻衣子

林利佳

原良紀

O-09

O-35

O-34

O-46

O-43

O-03

WS-02,WS-04,WS-11,

WS-12,WS-13,O-07,O-24,

O-47,O-49,O-54

WS-09

O-19

WS-08,O-16,O-23

O-30

O-35

O-10

O-20

WS-02,WS-04,WS-11,

WS-13,O-06,O-07,O-24,

O-47,O-49,O-54

O-09

O-08

ME-01

O-36,WS-06

O-38

９
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斗
９
Ｓ
４
Ｗ
Ｏ

９
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４
４
０
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０
２
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０
Ｏ
Ｏ
０
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４
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別
別
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媚
別
刊
叩
哨
州
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邨
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冊
冊
冊
刊
髄
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伽
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刊
Ⅷ
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０
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０
０
Ｗ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｗ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
Ｏ
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比嘉睦

比嘉洋平

檜垣奈央美

樋口るみ子

久枝義也

日比喜子

平野清美

深尾大輔

深野玲司

福島直樹

福永慶隆

藤井達哉

藤岡泰生

藤澤知雄

藤田之彦

渕上達夫

古江健樹

古川漸

平家俊男

逸見明博

鉾之原昌

星岡明

星加明徳

細井創

細矢光亮

三好麻里

麦島秀雄

村田卓士

村田祐樹

村山晶俊

百村芽衣

森浩純

森雅亮

森岡

森島

森田

森田

森本

圭太

恒雄

清子

慶紀

哲

八木和郎

八木誠

八澤佳子

八代将登

安井耕三

安田鮎美

八角高裕

安村純子

安本卓也

谷内江昭宏

柳川幸重

山出晶子

山北奈央子

山口賢一

山崎雄一

山崎和子

Ｏ
Ｏ
０

６
６
６

４
４
３

２

３
－
－

５
５
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，
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３
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０
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６
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，
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仙
叫
側
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冊
例
帆
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朏
帆
帆
鵬
鵬
帆
鯆

昭
治
子
代
志

伸
憲
浩
正
知
克

前野

升永

松下

松林

松原

三浦

０
７
２
１
０
０

４
３
４
４
０
５

１
２
０
４
５
３

－
一
一
一
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Ｏ
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Ｏ
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山崎

山崎

山崎

山田

横田

岑士
不ノ吟 O-13,O-28

O-09

O-20

O-60

WS-02,WS-04,WS-11,

WS-12,WS-13,O-06,O-07,

O-23,O-24,O-47,O-49,O-53,

O-54

S-01

O-55

O-22

O-11

O-26,O-32

特別講演

康博

雄一

雅文

俊平

横山

吉川

吉川

吉田

吉野

吉村

仁

健太郎

尚美

晃

弥生

昭彦

知顕

肇子

とよ子

和田

渡邊

渡辺

O-08

O-35

ME-01

－133－



日本小児リウマチ学会役員一覧
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運営委員長 横田俊平 横浜市立大学小児科

運営委員 相原

赤城

有賀

伊藤

今中

岩田

稲毛

上松

川合

金城

河野

崎山

武井

立澤

野間

藤川

藤田

前田

升永

三好

村田

和田

和田

松林

横浜市立大学センター病院小児科

神奈川県立こども医療センター感染免疫科

北海道大学医学研究科小児科学分野

日本医科大学小児科

鹿児島大学小児科

あいち小児保健医療総合センター

曰本大学医学部附属練馬光が丘病院小児総合診療科

信州大学医学部小児科

長野県立こども病院

琉球大学医学部病態解析医科学講座育成医学分野

幸
彦
正
彦
之
美
司
永
博
子
一
雄
治
宰
剛
敏
彦
晴
治
里
士
之
之
正

雄
邦
保
啓
直
康
一
紀
陽
幸
修
之
基
憲
麻
卓
紀
靖

千葉大学大学院医学研究院小児病態学

ようてぃ小児科アレルギー科クリニック

鹿児島大学医学部保健学科

国立成育医療センター膠原病・感染症科

北里大学大学院医療系研究科小児科

藤川医院

日本大学医学部小児科

まえだこどもクリニック

久留米大学小児科

兵庫県立こども病院

大阪医科大学小児科

和田小児科医院

東京慈恵会医科大学付属柏病院小児科

聖隷浜松病院小児科

監 事 渡辺言夫

鉾之原昌 今給黎総合病院

名誉会員 大国真彦

事務局 森 雅亮 横浜市立大学小児科

〒236-0004横浜市金沢区福浦3-9

TELO45-787-2800, FAX045-787-0461
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会期回 会長 所属

第1回

夫
一
敏
晶
一
平
宰
久
之
一
治
淳
彦
司
彦
博
剛
正
士

言
禎
純
俊
裕
紀
陽
修
邦
康
保
卓

原
山

辺
田
川
之
田
田
澤
藤
田
野
井
宮
城
毛
藤
合
間
賀
田

渡
小
藤
鉾
矢
横
立
加
和
河
武
小
赤
稲
伊
川
野
有
村

朏
叩
佃
叩
日
日
肥
日

日８１

日
日
日
日
日
日
日
亦
狛
相
か
岨
一
釧
刑
蝸
刑
明
定

０
１
７
０
８
６
５
１
２
１
２
７
１
９
８
６
８
３
予

１

朋
肛
肛
剛
肛
肛
肛
朋
朋
明
明
肛
明
朋
朋
明
即
朋
朋

１
１
１
１
０
０
０
１
１
１
１
９
１
１
１
１
９
１
１

飼
飼
飼
銅
飼
飼
飼
脾
降
脾
脾
岬
碑
脾
碑
脾
脾
脾
岬

３
４
５
６
７
８
９
１
１
１
１
１
１
１
１
１
１
２
２

成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成
成

平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平
平

杏林大学

回
回
２
３
第
第

福岡大学

独協医科大学

鹿児島大学

東京医科歯科大学

横浜市立大学

国立小児病院

久留米大学

東京慈恵会医科大学

千葉大学

鹿児島大学

信州大学

第4回

第5回

第6回

第7回

第8回

第9回

回
回
回

０
１
２

１
１
１

第
第
第

※

神奈川こども医療センター第13回

日本大学

日本医科大学

長野県立こども病院

北里大学

北海道大学

大阪医科大学

第14回

第15回

第16回

第17回

第18回

第19回

※第11回より小児科学会分科会として承認されました。
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第18回日本小児'ノウマチ学会総会･学術集会の運営にあたり、多くの

企業・団体の皆様よりご協賛いただきました。ここに深くお礼申し上げ

ます。

（2008年9月1日現在順不同）

第18回日本小児'ノウマチ学会総会・学術集会

会長有賀正

共催 財団法人日本アレルギー協会

イブニング・ランチョンセミナー共催

中外製薬株式会社、ワイス株式会社、田辺三菱製薬株式会社

企業

グラクソ・スミスクライン株式会社、武田薬品工業株式会社、

中外製薬株式会社、第一三共株式会社、万有製薬株式会社、

アステラス製薬株式会社、田辺三菱製薬株式会社、

塩野義製薬株式会社、 ミヤ'ノサン製薬株式会社、

大日本住友製薬株式会社、ファイザー株式会社、

小野薬品工業株式会社

関連病院

釧路赤十字病院、北見赤十字病院、函館五稜郭病院、

倶知安厚生病院、 日鋼記念病院、函館中央病院、恵み野病院、

王子総合病院、愛育病院、岩内協会病院、

KKR札幌医療センター、伊達赤十字病院、

北海道厚生農業協同組合連合会、手稲渓仁会病院

扶幼会（北海道大学医学部小児科同門会）および会員
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経皮吸収型鎮痛･抗炎症剤 囑識露露頭調
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指定医薬品ロキソプロフェンナトリウム水和物貼付剤

霧
､＃ 5 砧

●効能･効果用法用三､禁忌を含む使用上の注意等

については製品添付文書をご参照ください。

販売元(資料請求先）

O第一三共株式会社
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本剤のご使用にあたり、 【効能効果】 、 【用法･用量】、 【禁忌を含む使用上の注意1， 【用法･用量に

関連する使用上の注意}等については､製品添付文書をご参照ください。
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カルバペネム系抗生物質製剤 薬価基準収載 製造販売元(資料請求先）

l･0･59胡鳶轆蕊蔑芽社
ｷｯﾄ） 《製品に関するお間い合わせ先》

指定医薬品.処方せん医薬品(注腫一医師等の処方せんにより使用すること）

ナロペゴ点滴用O.59件ﾂけ
0.259.0.59

くすり相談室

Meropen注射用ﾒﾛぺﾈﾑ略号:MEPM 画面O120-OB-43Bg
函効能効果用法･用量､禁忌･原則禁忌を含む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。

笥寸時間／月～金9:、～17‘”(祝･祭日を除く）

I医療情報サイトlhttp://ds-pha｢ma,ip／
2006. 12作成

生菌製剤 生菌製剤

ミヤBM鴬田粒 ミヤBM"
MIYA-BM"INEGRANULES MIYA-BMTABLETS

酪酸菌(宮入菌)製剤 酪酸菌(宮入菌)製剤

’

効能・効果、用法・用臺、使用上の注意等につきましては、製品添付文書をご参照ください。

長野県埴科郡坂城町中之条102番地15

資料請求先：東京都北区上中里1-10-3 TELO3-3917-1191

本社学術開発部 FAXO3-3940-1140

URLhttp://www.miyarisan･com ’
緬ミヤリサン製薬株式会社
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免疫抑制剤(タクロリムス水和物製剤） ｜薬価墓塗収載’

プロ
注射液5mg

プｶプｾﾙ･珈伽5mg穎粒0.2mg/1mg

ProgrqP
劇薬､指定医薬品､処方せん医薬品
(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｣｢警告･禁忌を含む使用上の注意｣等につきましては､製品添付文書をご参照ください。

製造販売アステラス製薬株式会社
東京祁板橋区迩根3-17-1

[fifl,i緋先]本社/東京都中央区日本橋本町2-3-11
08/2作成.A41/2.,02
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●効能･効果､用法･用量､警告､禁忌､原則禁忌を含む

使用上の注意につきましては添付文書をご参照ください。

鰐

ファイザー株式会社
〒151-8589東京都渋谷区代々木3-22-7

資料購求先：製品情報センター 2008年3月作成
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劇薬､指定医薬品､処方せん医薬品(注意-医師等の処方せんにより使用すること）
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VFEND
錠50mg・200mg
200mg静注用
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ヒト化抗ヒトIL-6レセプターモノクローナル抗体
生物由来製品､劇薬､指定医薬品､処方せん医薬品注） ｜薬価蟇準収載’

7mテムコ薫滴静注用撚
Actenwa・ﾄｼﾘズﾏブ(遺伝子組換え)注
foc"izL"nab

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､警告・禁忌を含む使用上の注意等については､添付文書をご参照ください
http://www.chugai-pharm.co.jp

〔資料購求先〕

製這賑売元唖蝋講競輪誌｜
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免疫抑制剤(タクロリムス水和物製剤）k和物製剤） ｜薬価基準収載｜

注射液5mg

フ懲カプセル･珈加5“穎粒0.2mg/1mgプロ
ProgrqP

劇薬､指定医薬品､処方せん医薬品
(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｣｢警告･禁忌を含む使用上の注意｣等につきましては､製品添付文書をご参照ください。

製造販売アステラス製薬株式会社
IIUj(梛板怖区蓮根3-17-1

［僻榊求先]本社/東京都中央区日本橋本町2-3-11
08/2作成､A41/2，．02
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ファイザー株式会社!

〒151-8589東京都渋谷区代々木3-22-7

資料購求先：製品情報センター 200B年3月作成
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劇薬､指定医薬品､処方せん医薬品(注意-医師等の処方せんにより使用すること）
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ヒト化抗ヒトIL-6レセプターモノクローナル抗体
生物由来製品､劇薬､指定医薬品､処方せん医薬品注） ｜薬価基準収載’

7mテムコ薫滴静注用撚
Actenwa"ﾄｼﾘズﾏブ(遣伝子組換え)注
roc"izu『nab

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､警告・禁忌を含む使用上の注意等については､添付文書をご参照ください。

http://www.chugai-pharm.co.jp

〔資料調求先〕
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