
はじめに

抗好中球細胞質抗体( )関連腎炎は 年

ら によって壊死性血管炎患者の血清中の の存在

が報告されたことに始まる。一般に 関連腎炎は発

熱 肺出血 関節痛などの全身症状を伴い 臨床的に急速

進行性糸球体腎炎( )の経過をたどる予後不良の腎炎

であり 患者血清の 値の推移と腎炎活動性には

良好な相関があるとの報告がなされてきた 。一方 こ

れまでに小児科領域では学校検尿などを契機に見出され
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る 腎外症状を全く認めない腎限局型の存在が報告されて

いる 。これらの腎限局型 関連腎炎においては

標的臓器である腎組織が荒廃し透析導入となった後の

値の推移については興味あるところであるが わ

れわれが検索した限りではこれまでそのような報告はなさ

れていない。

今回 われわれは 歳で腎限局型 関連腎炎を

発症し 約 年の経過で透析導入となった 小児例の長期

にわたる臨床経過を観察し得た。本症例では腎炎の経過中

血清 値と疾患活動性の相関は明らかであったが

透析導入に至った後も 値の再上昇に伴う残腎機能

の急激な低下が観察された。本稿では 値の推移と

臨床経過を中心に報告する。

症 例

患 者： 歳 女子

主 訴：全身倦怠感 体重増加

家族歴・既往歴：特記すべきことなし

透析導入前経過 ：平成 年 月 上気道炎に伴い血

尿 蛋白尿が出現し近医で経過観察された。平成 年 月

日 上気道炎に伴う肉眼的血尿を認め 日弘前大学

附属病院小児科を紹介され入院した。 月 日第 回目の

腎生検が施行され - 型半月体形成性腎炎の

診断を得た。 ( ) / /日

( ) / /日 によるカクテ

ル療法が開始され 血尿 蛋白尿の改善を認めた。 は

投与後 週間で終了し を漸減 月 日退院と

なった。

平成 年 月頃より特に誘因なく尿所見が増悪し 平

成 年 月 日腎組織再評価のため当科へ第 回目の入

院となった。入院時 尿検査では蛋白 / -

/ 血液検査では尿素窒素( ) /

( ) / で ( )

/ / であった。腎生検では観察された 個の糸

球体中 個が 個に細胞性半月体を認

め 尿細管の変性萎縮と間質へのリンパ球浸潤を認めた。

半月体形成性腎炎に関わる検査としてこの時点で

( )- の測定を行ったところ

/ (正常 ＜ / )と高値 平成 年 月

日の保存血清を用いた検査では - /

- ＜ / 抗糸球体基底膜抗

体＜ であり 関連腎炎の確定診断を得た。

疾患活動性の再燃と考え 月 日より の増量(

/ /日)と / /日

によるカクテル療法を再開した。以後 は漸減し

は 週間投与で中止 月 日より

( ) / /日投与へ置換した。平成 年 月

- / と低下した後 尿蛋白は陰性化

微小血尿のみとなり 日に当科を退院となった 。

外来では をさらに漸減 平成 年 月に中止

も中止したところ 月 日の - は

/ と上昇を認め 尿蛋白も ～ / と増加

した。 日より / /日の投与を再開したが

月 日 / / と上昇を認めた

ため 日当科へ 回目の入院となった( )。

入院後 日より / /日の投与を再開した。

月 日に第 回目腎生検を施行し 観察された 個の

糸球体中 個で 個で

と尿細管間質の著明な線維化を認めた。カクテル療法再開

後 - 値は最高で / まで上昇し そ

の後低下した。 は /日まで減量し 平成 年

月 日に退院となった。 月頃より / と貧血

を認めたため エリスロポエチン製剤( )の皮下注射

を開始した。

透析導入時の経過：平成 年 月 日 全身倦怠感の

ため日常生活の活動性が低下し透析導入時期と判断され

腹膜透析導入目的で当科へ 回目の入院となった。入院時

検査では / / / で

あった。 日持続携行式腹膜透析( )カテーテルを

挿入し サイクラーによる夜間間欠的腹膜透析( )を

開始した。初期の治療設定は 回注液量 ( /

) サイクル 時間貯留とした。 日除水量は

程度であったが 自排尿は 程度あり全身状態は

徐々に改善した。この間 年間は - は＜

/ と低値で推移したため 疾患活動性は標的臓器で

ある腎荒廃とともに消退しつつあると判断し

の免疫抑制療法を 月 日に中止し 日に退院となっ

た。退院時検査では / /

/ - / であった。

退院後外来で を継続したが 徐々に顔色不良と

なり 月 日の検査で / と貧血の急激な進行

を認めたため を 単位/週へ増量した。 月上

旬より自排尿の急激な減少とこれに伴う眼瞼 下肢の浮腫

が出現した。同月 日 高血圧( / )と約

の体重増加を認め当院救急外来を受診した。透析不足
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と判断し 透析液を 糖濃度へ変更し 日 ～４回の

手動交換を加えた。 日の検査では / と貧血の

増悪を認め 濃厚赤血球の輸血を必要とした。 日浮腫

のコントロールと透析の調整目的に当科へ 回目の入院と

なった。

入院時血圧は / 眼瞼結膜は貧血様で 眼

瞼および前頸骨部に浮腫を認めた。入院時検査にて

- / と高値が判明した( )。

糖濃度の透析液による持続性周期性腹膜透析( )と水

分制限 塩分制限により 比較的短期間で浮腫 高血圧は

改善傾向にあり 日には まで改善した。貧

血に対し /週へ増量し 平成 年 月 日に

は / に改善した。自排尿は 程度まで減

少したが サイクラーの 回注液量を ( /

)に増量し 糖濃度の透析液を用いた によ

る治療により 日の除水量は 確保され 全身状

態良好となり 日退院した。 - は 月 日

/ 月 日 / と高値が持続したが

発熱 肺出血 消化器症状などの腎外症状は出現せず経過

した。

考 察

関連腎炎は 臨床的には を示し その多

くが数年以内に末期腎不全へと進行するとされる 。ま

た 随伴する全身性の血管炎により 発熱 消化器症状

皮膚症状 肺出血などの腎外症状を呈する予後不良の疾患

である。これまで患者血清中の - 抗体価の意

義として その推移と疾患活動性の相関が報告されてき

た 。すなわち ステロイド薬および免疫抑制薬を中

心とした強力な免疫抑制療法により 原疾患の活動性が沈

静化するとともに 値も平行して低下 免疫抑制療

法中止などにより疾患活動性再燃に伴い 値の再上

昇をみることが報告されてきた 。小児では腎外症状を

呈さない腎限局型を呈することが多いが これらの

関連腎炎においても血清 値は同様な推移

をとることが報告されている 。

本症例は低年齢発症の腎限局型 関連腎炎であ

り その経過中に腎炎活動性と血清 - 値は良

好な相関を示したことはすでに報告した 。本症例におい

ては診断時 すでに腎組織の障害度は高く 末期腎不全へ

の進行は予想されていたが 診断後施行された免疫抑制療

法により疾患活動性の低下がみられ 発症後 年間は腎不
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全への進行が抑制可能であった。また 患児の免疫抑制療

法は 血清 - 値は約 年間は陰性で経過した

こと 患児の病態は腎限局型であることから 透析導入後

の積極的意味合いは不明と考え中止した。しかし その後

の経過は上述した通り 免疫抑制療法中止 カ月後に残腎

機能の低下を示唆する急激な尿量の減少と貧血の進行を認

め それに伴い血清 - 値の再上昇が確認され

た。

これまで同様な現象は ループス腎炎での末期腎不全進

行後の疾患活動性の再燃が知られている 。 ら

はループス腎炎から慢性腎不全に移行後腎移植が施行され

た 例について検討し 例で移植後に再発をみ うち

例で移植腎組織での疾患活動性の再燃を確認した。この

うち 例では血清学的に疾患活動性の再燃を伴ったと報告

した。 ら は 末期腎不全から腎移植が施行され

たループス腎炎患者の の症例で抗 抗体価の上

昇 補体の低下と蛋白尿を認め 疾患活動性の再燃と判断

した。

しかし 検索した範囲では 関連腎炎においては

透析導入後の 値の推移についての報告はこれまで

にない。本症例では末期腎不全へと進行し腹膜透析を導入

した後にもかかわらず 免疫抑制療法を中止した後に

値の再上昇を認め それに伴い貧血 自排尿の急

激な減少といった疾患活動性の上昇を示唆する残腎機能の

急激な低下が認められた。しかし 透析前の再燃と同様に

腎限局型の病態をとり 発熱 消化器症状 皮膚症状など

の腎外症状を伴わなかった。透析導入後の 関連腎

炎においても ループス腎炎同様に疾患活動性の再増悪の

可能性があるため ステロイド薬 免疫抑制薬の中止後は

値の推移を観察し 再上昇の際には残腎機能の低

下 肺出血などの重症な腎外症状の出現を注意深く観察す

る必要があり 薬剤の中止は慎重に行われるべきと考えら

れた。
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