
はじめに

全身性エリテマトーデス(

： )は高率に腎障害を合併しネフローゼ症候群を

呈することも多いが そのほとんどはループス腎炎に基づ

くものであり 他の原因による腎障害は稀であるとされて

いる 。今回われわれは の経過中に急性腎不全で発

症した微小変化型ネフローゼ症候群(

： )を合併し ステロイドと血液

透析にて回復し得た症例を経験したので報告する。

症 例

患 者： 歳 女性
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主 訴：紅斑 浮腫

家族歴：特記すべきことなし

既往歴：特記すべきことなし

現病歴：昭和 年手指の紅斑 多発関節炎で発症し

抗核抗体陽性 低補体血症 γグロブリン増加などの所見

を認め 典型的な皮疹から全身性エリテマトーデスと診断

され ステロイドパルス療法を含むステロイド療法を受け

た。この際 腎症を含め内臓病変は指摘されていない。ス

テロイド治療により症状 検査値ともに改善し 昭和

年以降無治療にて経過観察されていた。平成 年 月

日より 特に誘因なく前額部 両頬部に紅斑が出現した。

同年 月 日より顔面 下腿の浮腫 軟便を認めた。浮腫

が次第に増悪したため 月 日当院皮膚科を受診し 受診

時の検尿にて尿蛋白・尿潜血陽性 / クレ

アチニン / と腎機能障害を指摘され当科紹介入

院となった。薬剤歴や薬物曝露歴などは認めていない。

入院時現症：身長 体重 (平常時 )

体温 度 血圧 / 脈拍 / 両側眼

瞼に浮腫 両側頬部 眼瞼 耳介に紅斑( ) 胸腹部

に異常なし 両側下腿浮腫あり。

入院時検査所見( )：尿検査では高度の蛋白尿・血

尿 沈渣で顆粒円柱を多数認め /日の尿蛋白を認め

た。腎機能検査では クレアチニンクリアランス( 時

間) / / / と高度の

腎障害を認めた。生化学検査で / と高度の低

蛋白血症 軽度の高脂血症を認めるほか 肝機能 電解質

などに異常はなかった。 は と低下していた。

免疫学的検査では抗核抗体 抗二本鎖 抗体 抗

抗体の軽度上昇を認めるほか の活動性を示唆する

所見は認めなかった。抗好中球細胞質抗体および抗糸球体

基底膜抗体も陰性であった。

腹部超音波検査所見：両腎ともに軽度の腫大がみられ

皮髄境界は明瞭で 腎盂の拡張や結石像は認めなかった。

肝脾腫はなく 腹水の貯留も認められなかった。下大静脈

径は吸気時で とほぼ正常であった。

皮膚生検組織所見：皮膚生検では毛細血管周囲の軽いリ

ンパ球浸潤および表皮基底層の一部に液状変性を認めた。

蛍光抗体間接法では の沈着は認めなかった。

入院後経過( )：臨床的には紅斑の出現とともに浮

腫が出現し 尿所見では血尿 尿蛋白 顆粒円柱などの腎

炎所見を伴い 急速な腎機能低下が認められることから

まず びまん性増殖性ループス腎炎が疑われたが 血清学

的検査では抗二本鎖 抗体価や低補体血症など

の活動性を示す所見が認められなかった。入院後プレドニ

ゾロン /日の内服を開始するとともに 原因検索の

ため入院第 病日に腎生検を施行した。入院直後より乏尿

となり利尿剤投与を行ったが 効果なく無尿になったため

入院第 病日より血液透析を導入した。短時間連日血液透

析を施行した。透析導入後 日頃より尿量の増加を認め

腎機能が次第に改善したため 日目には血液透析を離

脱した。血液透析離脱直後(入院第 病日)から血尿は陰

性化した。尿蛋白排泄量は尿量の増加とともに最高で

/日程度まで上昇したが ステロイドの内服継続により第

週目に尿蛋白も陰性化した。 時間クレアチニンクリア

ランスも 週目に / まで改善した。

腎生検所見：蛍光抗体間接法では

いずれも有意な沈着は認められなかった。

光顕所見( )では尿細管間質は尿細管の軽度の拡張と

空胞変性を認めるのみで 明らかな上皮細胞の脱落や核の

分裂像など尿細管壊死に合致する所見は認めなかった。血

管および周囲の間質にも細胞浸潤はなく 血管腔の狭小化

や血栓は認められなかった。糸球体は 個観察され 糸球

体係蹄は開存し 有意な細胞増殖や係蹄壁の肥厚や不整な

どを認めず微小変化と考えられた。電顕( )では明ら
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Erythema is observed in the forehead and bilateral
 

cheeks.
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Urinalysis
 

Protein (4＋)

Occult Blood (3＋)

Sediments
 

RBC 25～30/hpf
 

WBC 8～10/hpf
 

Granular cast 1～2/hpf
 

U-BMG 0.032mg/

U-NAG 109U/

Renal function
 

Ccr 4.2m/min
 

FENa 0.06％

Blood cell counts
 

WBC 6,700/μ

RBC 434×10/μ

Hb 13.0g/d
 

Ht 38.4％

Plt 22.5×10/μ

Coagulation test
 

Bleeding time 6.0min
 

Coagulation time 9.0min
 

PT 108％

APTT 32.5sec
 

Fibg 544mg/d

 

Blood chemistry
 

TP 5.06/d
 

Alb 2.38g/d

γ-gl 15.0％

T.Bil 0.26mg/d
 

GOT 16IU/

GPT 10IU/

LDH 327IU/

ALP 93KA

γ-GT 14IU/

T-Chol 221mg/d
 

TG 159mg/d
 

BUN 52.6mg/d
 

Cr 1.88mg/d
 

Na 140mEq/

K 4.5mEq/

Cl 110mEq/

Ca 7.3mgd
 

P 4.5mg/d
 

Mg 2.6mg/d

 

Serological test
 

ESR 51mm/h
 

CRP 1.9mg/d
 

IgG 1,734.0mg/d
 

IgA 617.3mg/d
 

IgM 86.0mg/d
 

C3 107.0mg/d
 

C4 25.0mg/d
 

CH50 47U/m
 

RF ＜10IU/m
 

ANA 26.9Index
 

Anti Sm Ab 29.3Index
 

Anti ss-DNA Ab 19.9AU/m
 

Anti ds-DNA Ab 14.0IU/m
 

CIC(C1q) 7.2μg/m
 

Cryoglobulin (±)

MPO-ANCA ＜10EU
 

PR3-ANCA ＜10EU
 

Anti GBM Ab ＜10EU



かな は認められなかったが びまん性に糸球体上

皮細胞足突起の癒合と空胞変性 微絨毛の増加など

や に合致する所見を認めた。

以上より に微小変化型ネフローゼ症候群が合併

したと考えられた。

考 察

本症例は の経過中に紅斑の出現とともに浮腫

血尿 蛋白尿 顆粒円柱などの腎炎所見を伴い乏尿性腎不

全を呈した。 優位の上昇 低値からは腎前性

腎不全も考えられたが 現病歴から明らかな外傷 熱傷

ショックなどを認めず 腹部超音波検査上 下大静脈径は

正常に保たれており 腎前性腎不全は否定的と考えられ

た。同時に明らかな尿路系の閉塞も認められず 腎性の急

性腎不全と考えられた。腎性腎不全としては 糸球体病変

では高度の管内性・管外性増殖を呈する増殖性糸球体腎

炎 血管病変では血管炎 血栓症 尿細管間質病変では急

性尿細管壊死 急性尿細管間質性腎炎などが鑑別として考

えられる。 に伴う病態としてはもちろんびまん性増

殖性ループス腎炎( )が最も多く 次に血管炎

血栓症 間質性腎炎 ループス膀胱炎や後腹膜線

ａｂ｜

Interstitial space is slightly widened with edema.Obvious angiopathy is not observed.PAM stain.

（a：×100,b：×200)

(←) (＊)

CL：capillary lumen,M：mesangial cell,Ep：epithelial cell(×2,500)
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維症による腎後性腎不全 などが知られている。本例では

血尿 蛋白尿 顆粒円柱などの腎炎所見を呈したために

まず が疑われたが ループス腎炎では一般に活動

性と抗二本鎖 抗体価 低補体血症など血清学的活動

性とがよく相関することからすると 合致しないと考えら

れた 。血管炎については 抗好中球細胞質抗体および抗

糸球体基底膜抗体は陰性であること 組織学的に小動脈

毛細血管 静脈に明らかな炎症所見を認めないこと ま

た 中小動脈の血管炎では 高血圧が主症状になることが

多く 尿異常 特にネフローゼ症候群を呈することは稀で

あること から否定的であると考えられた。血栓症につい

ては では抗リン脂質抗体症候群を合併することが

知られている 。抗リン脂質抗体症候群に腎障害として

は 腎動脈 腎静脈の血栓症のほかに 血栓性微小血管症

をきたすことが報告されている。腎動脈血栓では 腰背部

痛と画像診断上腎梗塞の所見が認められる 。本症例では

上明らかな腎梗塞や腎静脈血栓症を疑わせる所見は認

められなかった。また 腎生検組織上再動脈レベルで硝子

様変性を伴う血管の狭小化や閉塞所見は認められなかった

ことから 抗リン脂質症候群に伴う腎・糸球体障害の可能

性は低いと考えられた。尿細管間質性腎炎については

の活動性として認められる以外に薬剤 特に非ステ

ロイド性消炎鎮痛剤ではネフローゼを伴う腎不全をきたす

場合があり 腎症として知られている が 乏

尿性腎不全をきたしたこと 薬物の使用歴がないことから

否定的と考えられた。臨床的には何らかの糸球体病変に伴

う急性腎不全と考えられたものの 確定診断のために腎生

検を施行した。腎生検組織において蛍光抗体法で免疫グロ

ブリンと補体の沈着を認めず 光顕でも微小変化で 電顕

にて特徴的な上皮細胞の変化が認められたこと また ス

テロイドによる治療が著効を示した臨床経過から

と診断するのが妥当と考えられた。 の尿所見とし

て血尿 顆粒円柱が認められることは非典型的であるが

多量の蛋白尿を伴うネフローゼ症候群では 尿細管障害を

きたし 血尿 円柱を認めることが報告されている

が 糸球体性血尿の可能性も否定できない。

に合併した の報告例は少なく 検索し得た

範囲では 例にとどまっている( ) 。

らは を合併したメサンギウム増殖性ループス腎炎

を報告している 。本邦の報告例では 非腎症 に

を合併した松村らの症例 の経過中に

を合併した らの症例 などがある。

本症例では入院時血清 は高値を呈しており

典型的な に認められる の低下は認められな

かった。過去に報告のあった 例のうち記載のあった 例

中 例で本症例と同様に 値は正常もしくは

高値を呈しており に伴う 様の病態は必ずし

も均一でない可能性が考えられた。

は自己抗体の過剰産生を特徴とする自己免疫疾患

であり ヘルパー 細胞の機能亢進とサプレッサー 細胞

の減少が抗体の過剰産生に関わると考えられている 。一

方 の発症機序についてはいまだ不明な点が多い

が 高度の蛋白尿の成因については 細胞由来の透過性

変化など 細胞の異常が想定されている 。 と

の 細胞機能異常の関連については明らかでない

ものの 明らかな感染を示唆する症状を認めずに顔面の紅

斑が出現し その直後にネフローゼ症候群を呈したこと

は 本症例の初発症状が皮膚紅斑であったことと併せる

Author  Age  Sex  Serological test
 

Anti-DNA Ab CH50

Serological test
 

Outcome Relapse
 

Okai et al 22 M (－) normal  CR (－)

37 F (＋) low  CR (＋)

Matsumura et al 21 F (＋) low  CR (＋)

22 F (＋) low  CR (－)

Abuelo et al 28 F (＋) normal  CR (－)

Horita et al 25 F (＋) normal  CR (－)

Makino et al 41 F (＋) low  CR (－)

Present case 51 F (＋) low  CR (－)

CR：complete remission
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と の活動性との関係を否定できないと考えられる。

しかし 軽度の の高値や免疫複合体沈着を伴わない

紅斑は に特異的ではなく 以外の感染などの侵

襲が加わり 特発性ネフローゼ症候群と類似した病態が誘

導された可能性はあると思われる。

また 本症例のようなネフローゼ症候群における急性腎

不全の合併は 年に らによって最初に

報告されている 。 らは腎生検で糸球体病変

を認めず 急性尿細管壊死の所見がなく尿細管間質に浮腫

を認めた症例で アルブミンや利尿剤の投与のみで腎不全

が改善した例を報告した 。本邦では 歳の男性で急

性尿細管壊死により急性腎不全をきたし 透析とステロイ

ド療法により回復した の症例を らが報告

している 。ネフローゼ症候群に急性腎不全を合併する機

序はいまだ確定されていないが 浮腫による循環血液量の

低下 尿細管間質の浮腫による尿細管の閉塞 腎静脈血

栓 薬剤の関与などが想定されている 。本症例は腎

生検にて尿細管壊死の像を認めず急性腎不全の機序として

は 急激な浮腫に伴う循環血液量の低下や尿細管間質の浮

腫による腎血流の低下 高度蛋白尿による尿細管上皮細胞

の障害や閉塞が疑われた。 は 糸球体血流や濾過量

が急激に低下し 尿細管機能が保たれる病態では低下する

ことが知られている。そのため 腎前性腎不全の鑑別診断

にも用いられるが 腎内での微小循環の変化 急性糸球体

腎炎や ～ の急性尿細管壊死でも の低下が認

められる。本症例では腎生検所見でも尿細管障害は高度で

なく 急性尿細管壊死のより早期の病態であったために

が低値を示したと考えられた 。

本症例のように の経過中に血清学的活動性を伴

わず突然発症する高度な蛋白尿 腎機能障害を呈する場

合 腎生検による組織所見が早期の確定診断 治療の選

択 予後の見通しについて非常に有用であると考えられ

た。また に伴う腎症として頻度は少ないものの

の合併も考慮する必要があると考えられた。
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