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要 旨

症例 ： 歳 女性。網状皮疹 腓骨神経麻痺が出現し - 陽性であった。腎不全が急速に進行し

血液透析を開始した。ステロイドパルス療法を行ったが 心不全を併発し死亡した。剖検所見で腎の葉間および

弓状動脈に全周性動脈炎を認めた。同様の動脈炎病変を 心臓 肝臓 膵臓 消化管 副腎に認めた。腎糸球体

に半月体形成は認めなかった。

症例 ： 歳 男性。手足の痺れ 腓骨神経麻痺が出現し - 陽性であった。急速な腎機能低下の

ため透析が開始された。ステロイドパルス療法を行い - は陰性化したが 多発性小腸潰瘍穿孔のた

め死亡した。病理所見では腸間膜動脈分岐レベルの中型動脈に血管炎を認めた。

症例とも 腎機能は急速に 不可逆的に悪化し - 陽性のため ( )

と考えられた。しかし 中型動脈に強い血管炎を認め 細動脈以下には認めなかったため

( )と診断した。 - は疾患特異性が低く だけでなく でも検出される。 と を鑑

別するためには - だけでなく 臨床経過 腎生検 剖検所見 手術摘出材料などから総合的に診

断することが重要と考えられた。
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-

-
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はじめに

結節性多発動脈炎( ： )では一般

に 徐々に糸球体濾過量が減少して慢性腎不全に移行する

ため 急速な腎機能低下は少ない とされている。一方

急速な腎不全の進行は顕微鏡的多発血管炎(

： )の特徴 とされている。また

( )-

( )は では陰性 では陽性となり 両者の

鑑別に有用 とされている。

今回われわれは - が陽性で急速な腎機能

低下を認めたため が疑われたが病理学的には

と考えられた 症例を経験した。血管炎の診断 分類上示

唆に富むと考えられ 若干の文献的考察を加えて報告す

る。

症 例

〔症例 〕 歳 女性

主 訴：全身倦怠感 食欲低下 発熱

現病歴：平成 年春から夏にかけて全身倦怠感が出現

月に °以上の発熱が出現し近医受診した。白血球数

/μ 血清クレアチニン / であった。尿中白

血球多数より腎盂腎炎が疑われ 抗生物質を点滴したが食

欲低下が強くなった。その後 右 両側前腕 足

背の網目状の有痛性分岐状皮疹を認め さらにクレアチニ

ン / と腎障害の進行を認め 月入院となった。

既往歴：気管支喘息

家族歴：特記事項なし

入院時現症：身長 体重 意識清明 血圧

/ 脈 /分 体温 ° 呼吸 /分 整。

眼瞼結膜に貧血を認めた。胸腹部に異常所見なし。両下腿

から足背にかけて網目状の皮疹が散在 同部に知覚異常あ

り。右 を認めた。

入院時検査所見( )：尿定性で蛋白(＋) 糖(＋)

潜血(＋)を認めた。また 尿沈渣で多数の赤血球と硝子

円柱 顆粒円柱を認めた。血算では 白血球が /μ

と増加 ヘモグロビンが / と減少していた。生化学

では 総蛋白 / アルブミン / と低蛋白血症

を また / クレアチニン / と高

度腎機能障害をそれぞれ認めた。また / と高リ

ン血症を認めた。炎症反応は / と陽性で

あった。 - は と陽性 - は

陰性であった。

入院後経過：腎不全の進行が急速であり 炎症反応が強

く 血管炎を疑わせる皮疹や単神経炎 - 高

値より を疑った。 日間メチルプレドニゾロン

によるステロイドパルス療法を行った。パルス療

法最終日には / クレアチニン /

と腎機能の更なる悪化を認め 血液透析を開始した。しか

し うっ血性心不全を併発し同年 月に死亡した。

剖検所見：腎：右 左 。葉間および弓状動脈

- 陽性の結節性多発動脈炎

； ： -

： -

Urinalysis
 

sugar (＋)

protein (＋)

occult blood (3＋)

sediment
 

RBC＞100/HPF
 

granular cast(＋)

Peripheral blood
 

WBC 17,800/μl
 

Hb 8.8g/dl
 

Plt 30.1×10/μl
 

Serological examination
 

MPO-ANCA687EU,PR3-ANCA＜10EU

 

Chemistry
 

TP4.9g/dl,Alb1.9g/dl,AST46U/l,ALT40U/l
 

LDH369U/l,ALP425U/l,γ-GTP116IU/l
 

CPK66IU/l,T-Bil0.24mg/dl,Amy63U/l
 

BUN60.7mg/dl,Cr4.1mg/dl,UA6.9mg/dl
 

Na130mEq/l,K4.6mEq/l,Cl96mEq/l
 

Ca8.1mg/dl,P6.3mg/dl
 

PG107mg/dl,TC164mg/dl,TG170mg/dl
 

CRP13.9mg/dl



の / 以上に全周性動脈炎を認め 壊死性動脈炎を示した

( )。動脈の内弾性板の断裂 フィブリノイド壊死に

陥った動脈壁の著明な線維性肥厚と血管内腔の極度の狭小

化 さらには閉塞を認めた。そして その結果と考えられ

る散在性の皮質壊死を認めた( )。動脈炎を起こし

た血管壁周囲に 多核巨細胞を含む肉芽腫形成とリンパ球

の浸潤をごく軽度認めた。好酸球はみられなかった。血管

内腔には 炎症性細胞浸潤はほとんどみられなかった。腎

動脈 細動脈には動脈炎病変を認めなかった。尿細管周囲

毛細血管および静脈系にも血管炎はみられなかった。腎糸

球体には半月体形成は認めなかった( )。輸入細動脈

には動脈炎病変はみられなかった。内弾性板の断裂 フィ

ブリノイド壊死 内腔の狭小化といった同様の動脈炎病変

を 心臓( ) 肝臓( ) 膵臓( ) 消化管

( ) 副腎に認めた。肝臓では肝静脈 門脈系には

異常を認めなかった。副腎の動脈には肉芽腫性病変(

)を認めた。

〔症例 〕 歳 男性

主 訴：手足の痺れ

現病歴：平成 年春頃より易疲労感を その後 右手

右顔面に ジーン」とした痺れを自覚し近医を受診した。頭

部 で異常を認めなかったが このとき血液検査

を受け 腎臓が悪い」と言われた。その後全身倦怠感が増悪

し近医を受診。腎不全のため血液透析が導入された。この

とき / クレアチニン / カリウ

ム / / 白血球 /μ ヘモグロ

ビン / 血小板 × /μであった。その後痺れが

強くなり 両側 を認めた。 - が

であり と診断された。同年 月に 日間メチル

プレドニゾロン によるステロイドパルス療法を

行った。その後 リハビリテーションと維持透析のため

月当院に転院となった。

家族歴：父に脳出血 母に糖尿病 高血圧 高脂血症

既往歴：特記事項なし

入院時現症：身長 体重 意識清明 血圧

/ 脈 /分 整 体温 ° 呼吸 /分。

眼瞼結膜に貧血を認めた。左下肺野に を聴取

した。腹部に異常所見認めず。神経学的所見：両下肢腓骨

神経麻痺 両上肢痺れ 左拇趾の対立運動不能

田中正巳 他 名

a b
 
c

：

ａ：Necrotizing vasculitis of medium-sized arteries was obser
 

ved.

ｂ：Infarction and necrosis within the cortex was shown.

ｃ：Crescentic formation was not observed.

-



入院時検査所見( )：転院時には無尿であり 尿

検査はできなかった。血算では白血球が /μと増

加 ヘモグロビンが / と減少していた。生化学で

は総蛋白 / アルブミン / と低蛋白血症を

また / クレアチニン / と高度腎

機能障害をそれぞれ認めた。炎症反応は /

と陽性であった。 - は と陽性 -

は陰性であった。

入院後経過：転院数日後に腎不全 心不全が増悪し

関連腎炎の悪化と診断した。 日間メチルプレド

： ( ) ()

() ()
a b
 
c d

：

Peripheral blood
 

WBC18,300μl,Hb11.4g/dl,Plt26.6×10/μl
 

Chemistry
 

TP5.1g/dl,Alb2.4g/dl,AST21U/l,ALT26U/l,

LDH316U/l,ALP209U/l,γ-GTP32U/l,CPK44IU/l,

T-Bil0.26mg/dl,Amy84U/l,BUN43.2mg/dl,

Cr4.5mg/dl,UA6.0mg/dl,Na136mEq/l,K4.7mEq/l,

Cl103mEq/l,Ca8.1mg/dl,P4.3mg/dl,PG113mg/dl,

TC158mg/dl,TG87mg/dl,CRP2.0mg/dl
 

Serological examination
 

MPO-ANCA26EU,PR3-ANCA＜10EU

- 陽性の結節性多発動脈炎



ニゾロン によるステロイドパルス療法を行い

腎不全 心不全は改善 - は陰性化し

た。その後リハビリを再開したが 月腹部に激痛を訴

え 板状硬となり 腹膜炎と診断した。開腹手術を施行し

たが 手術当日も - は陰性であった。膿性腹水と

小腸の多発潰瘍を認めた。病理所見では 多数の潰瘍性変

化と腸間膜動脈に 様の変化を認めた。その後敗血症性

ショックを併発 血液培養からは緑膿菌が検出され エン

ドトキシンショックと診断した。 を合併し 血小板

は × /μまで減少し死亡した。

腸間膜動脈の病理所見( )：腸間膜動脈の分岐レベ

ルの中型動脈に 炎症性細胞浸潤を伴う血管壁の肥厚を認

めた。内腔はフィブリン血栓で狭小化していた。

考 察

血管炎は傷害される血管径の太さにより つの疾患に分

類される 。すなわち 肉眼で病変を確認できる と

顕微鏡で観察して初めて細小血管炎を確認できる で

ある。そして では - の陽性率が高く

疾患活動性を反映する ことが明らかにされている。また

では 急速進行性糸球体腎炎(

： )をきたすことがその臨床的特

徴とされる。

呈示した 症例とも 腎機能は急速に不可逆的に悪化し

たため 腎不全の原因として が強く疑われた。さ

らに - が陽性であることも考え併せると

と考えられた。しかし 症例 における剖検所見

症例 における手術標本の病理所見からは両症例とも

と診断された。症例 では腎の葉間および弓状動脈に 症

例 では腸間膜動脈分岐レベルの中型動脈に血管炎を認め

た。中型動脈に強い血管炎を認め 細動脈以下には認めな

かったことが と診断した根拠である。

症例 では 糸球体に半月体形成は認めず 半月体形成

性糸球体腎炎は否定的である。フィブリノイド壊死に陥っ

た動脈内腔の極度の狭小化 閉塞 そして その結果と考

えられる散在性の皮質壊死を認めた。したがって 本例に

おける急激な腎機能障害の原因として 中小動脈の強い壊

死性血管炎による腎血流量の減少 その結果としての腎梗

塞が考えられる。急性腎不全を呈した の症例報告が散

見される が それらの病理所見でも動脈の狭窄 や

腎の虚血 が確認されている。

内弾性板の断裂 動脈の線維性肥厚 内腔狭窄などは陳

旧性血管炎の所見であり これら血管炎による不可逆的変

化により ステロイドパルス療法や血液透析でも腎機能改

善がみられなかったと考えられた。

症例 では 多発性小腸潰瘍とそれに伴うエンドトキシ

ンショック が死因となった。病理所見より 腸間

膜動脈の血管炎が多発性小腸穿孔の原因と考えられた。

- は始め陽性であったが ステロイド治療に

より陰性化し 死亡時にも陰性であった。 -

陰性化にもかかわらず血管炎が進行したと考えられる。

壊死性動脈炎において 腹膜炎 穿孔を起こすと死亡の

がそれぞれ であったとの報告 があ

り また で腹部臓器の梗塞 壊死を起こした例は予

後不良で 血小板減少が特徴的との報告 もある。 を

診療する際 消化管病変は重要な合併症と認識し注意する

必要がある。

- は 細動脈以下の細い血管炎や糸球体の

毛細血管炎と考えられる半月体形成性糸球体腎炎のときに

高率に陽性になる 。しかし 呈示した 症例では細動脈

以下には血管炎は認めなかった。このように -

陽性だが細動脈以下には動脈炎を認めない症例の

報告が近年散見され 診断に注意が必要である。

- は疾患特異性が低く だけでなく

でも検出される。 - の出現頻度は で

～ であるのに対し でも ～ との報告 が

ある。したがって - 陽性すなわち と

診断せずに の可能性もあると判断すべきである。今後

新たな血管炎の分類基準が確立される必要があり そのた

めには今後の症例の蓄積が必要である。

：

Necrotizing inflammation of medium-sized arteries was pres
 

ent.

-

田中正巳 他 名



ま と め

以上 臨床的には が疑われたが 腎生検ではなく

剖検ならびに開腹による手術摘出材料により診断された

の 例を報告した。 と を鑑別するためには

- だけでなく 臨床経過 病理組織所見など

から総合的に診断することが重要と考えられた。
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