
緒 言

透析患者における中枢神経系疾患には 透析導入時の不

均衡症候群から脳血管疾患 尿毒症性脳症 代謝性脳症

さらには薬物中毒による中枢神経症状など様々な疾患が含

まれるが なかには原因が明らかではない脳症も少なから

ず存在することが知られている。近年 そのような透析患

者における脳症の原因の一つとして 欠乏症との

関連を示唆する報告もなされている 。

今回 血液透析(以下 )開始直後からの急激な意識

状態の変化とともに眼筋麻痺 構語障害を呈し にて

も改善しない代謝性アシドーシスと高アンモニア血症を認
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めた 欠乏症の 症例を経験したので 若干の

文献的考察を加えて報告する。

症 例

患 者： 歳 女性

主 訴：意識障害 眼筋麻痺 構語障害

家族歴：特記すべきことなし

既往歴： 歳時 右腎結核にて右腎機能廃絶。 歳時

心房細動由来による左腎梗塞症発症のため腎不全となり

維持 に導入。以後 当科にて週 回の維持 を施

行中

現病歴：平成 年 月 日 左下肺野肺炎のため当科

入院。 / を 日間使用することにより肺炎は軽

快するも 入院時からの食欲不振は改善を認めず 特に副

食はほとんど摂取しない状態であった。 月 日正午頃

昼食を摂取せずに飴をなめたところ 一過性の構語障害を

呈するもしばらくして症状の消失を認めた。同日午後

前には著変を認めなかったが およびこの日から

施行した (以下 )と

しての ブドウ糖輸液を開始した直後より不穏を伴う

意識障害と眼筋麻痺 構語障害の出現を認めた。このとき

の動脈血ガス分析は

/ であり 腎不全に伴う

代謝性アシドーシスと呼吸性アシドーシスの合併と判断

し 施行継続とした。しかしながら 循環動態に変化

を認めないものの 遷延する意識障害のため 継続困

難と判断し 時間時点で を終了とした。

終了時現症：体温 ° 体重 血圧 /

脈拍 / 不整。意識は混迷状態で 呼び

かけに対し返答はあるものの構語障害のため理解不能で

あった。眼球は上転し 眼球運動を全く認めなかった。眼

瞼結膜に貧血を認めるも眼球結膜には黄疸なし。心 肺に

は異常聴診所見はなし。腹部は平坦 軟で肝 脾は触知せ

ず。その他 異常所見を認めず。

条件：週 回 回 時間の を施行中。ダイア

ライザー； - (膜面積 ) 血液流量 /

。透析液；キンダリー 号 透析液流量 /

。抗凝固剤 開始時 ⅳ

持続 / 。 ⅳを週 回施行中

終了時検査成績( )：軽度の白血球減少と正球

性正色素性貧血を認めた。生化学検査においては コリン

エステラーゼが低値を示すものの他の肝機能検査に異常は

認めなかった。血糖は / 血中アンモニア濃度は

μ/ とそれぞれ上昇を認めた。動脈血ガス分析(酸素

/ 吸入下)では

/ であり は

/ と上昇していた。なお 頭部 検査は発症当日

と回復後( 月 日)に施行したが特記すべき所見はなく

また変化も認められなかった。

終了後経過( )：本症例においては急激に出現

した意識障害とともに ) にても改善を認めない

の増加を伴う代謝性アシドーシスと呼吸性アシ

ドーシスとの混合型酸塩基平衡異常 )肝実質障害を伴

わない高アンモニア血症の存在 を特徴とする病態が考え

られた。比較的長期間にわたる食欲不振という背景より

欠乏症による乳酸アシドーシスが主な病態であ

ると考え を経静脈的に投与した。

投与後 先に認められた混合型酸塩基平衡異

常は速やかに改善を認め(

/) 意識障害および

眼筋麻痺 構語障害も翌日には完全に消失をみた。 終

了時に認められた高アンモニア血症も翌日の 前には

正常に復しており また 同日の は臨床症状の増悪
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Peripheral blood
 

WBC(/μ) 3,800

RBC(×10/μ) 250

Hb(g/d ) 8.2

Ht(%) 25.5

Plt(×10/μ) 21.1

Blood chemistry
 

AST(IU/) 21

ALT(IU/) 16

LDH(IU/) 430

ALP(lU/) 90

γ-GTP(IU/) 19

Ch-E(IU/) 2,547

T-Bil(mg/d ) 0.34

D-Bil(mg/d ) 0.12

BUN(mg/d ) 51.9

Cr(mg/d ) 4.63

UA(mg/d ) 5.2

Na(mEq/) 138

K(mEq/) 3.0

Cl(mEq/) 102

glucose(mg/d ) 186

NH(μg/d ) 155

Serology
 

HBsAg (－)

HCVAb (－)

Arterial blood gas analysis

(inhaling 3 /min O)

pH 7.138

pCO(mmHg) 44.8

pO(mmHg) 108.9

HCO(mmo/) 15.1



をみることなく施行することが可能であった。なお

終了時の血中 濃度は /(正常値 ～

/) 血中乳酸濃度は / (正常値 ～

/ )と後に判明し 欠乏症による乳酸アシ

ドーシスと確認された。

考 察

は代表的な水溶性ビタミンであるが その性

質ゆえに安定な貯蔵型ではなく常に体内に供給される必要

がある。摂取された は小腸において吸収される

が その吸収は 濃度勾配 温度 さらには浸透圧など

に影響を受けるとされている 。吸収された はミ

トコンドリア内において

(以下 )の補酵素である とな

り エネルギー産生において重要な役割を担うようにな

る。この は乳酸を - に代謝する働きを

担い 解糖系と を繋ぐ となってい

る。したがって が欠乏することにより乳酸か

ら - への反応が抑制され 産生低下と乳酸

産生増加をきたすことになる( )。

欠乏症は臨床的に 血圧低下や心不全などを

呈する と中枢および末梢神経障害が主である

に分けられる。さらに 意識障害 失調症お
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よび眼筋麻痺を特徴とする中枢神経障害を呈するものは

脳症と呼ばれているが 本症例で認められた構

語障害を呈する例も報告されており その症状は多岐に

わたることが知られている。その診断においては血中

濃度の検索のみならず 画像学的診断の有用性

に関する報告もなされている 。すなわち 急性期の大脳

基底核においては の 強調画像で高吸収域が

また では低吸収域が認められ 回復後にはともに消失

するとされている。本症例では 上 変化を認めること

はなかったが 今後も参考にすべき知見であると考えてい

る。

と 欠乏症に関して 患者における

欠乏症は無症候性のものまでを含めると約

に存在することが報告されている 。その原因としては

摂取不足が主なものと考えられているが

が水溶性でしかも分子量が であることより

施行により慢性的に 喪失を繰り返す可能性

も指摘されており 実際に により の著明な

低下をきたした症例も報告されてる 。本症例では

前後で血中 濃度の変化を観察していないため言

及することはできないが 摂取不足とともに による

喪失も関与していた可能性も考えられた。

欠乏状態で高カロリー輸液を行うことにより

致死的な乳酸アシドーシスをきたすことはよく知られてい

るが 末梢静脈からの ～ ブドウ糖の輸液にても神経

学的徴候の増悪を認めることが報告されている 。また

低血糖を伴った 欠乏症の 症例に先にブドウ

糖を投与したところ 急激な意識状態の悪化を認めた報告

もなされている 。このような変化は 上述した機序によ

る細胞内エネルギー産生障害により 依存性ポンプ活

性が抑制され グリア細胞が膨化することによるものと考

えられている 。さらに 膨化したグリア細胞ではグルタ

ミン酸の取り込みが抑制され 細胞外液中グルタミン酸濃

度の上昇が神経細胞を障害する機序も推察されてい

る 。本症例において 飴をなめた直後 さらには

および 開始直後より急激な症状の出現を認めてお

り 飴に含まれていたブドウ糖 透析液に含まれるブドウ

糖( / ) さらには 施行によるブドウ糖が直

接的に症状の増悪に関与した可能性が推測された。低栄養

状態を呈する 症例に対する としてのブドウ糖

投与は日常臨床においてしばしば行われることであり そ

の有効性に関する報告もなされている 。しかしなが

ら 欠乏を背景に持つような症例に対しては

補充を行ったうえで を考慮すべきと考え

られた。また 終了時の血中グルタミン酸濃度は

/ と上昇を認めなかったが 神経局所においてその

濃度の推移を観察することができないため グルタミン酸

がどの程度関与していたかについては不明であった。

さらに 本症例では 欠乏症発症時に高アンモ

ニア血症を合併していたが そのような報告は検索し得た

範囲では らの報告 に認めるのみであった。しかし

ながら 欠乏症と同じ病態を呈する

欠損症では高アンモニア血症を呈することが

報告されている 。この高アンモニア血症は )

活性の抑制による - の

低下 ) - を基質とする - の

低下 ) - 存在下で活性を維持する

活性の低下 )

が触媒するアンモニアから

への反応(尿素サイクルの第一段階)の低下 と

いう機序によって惹起されるものと考えられている

( )。本症例では 発症前後の経過において血液生化

学検査上肝機能異常を認めず 総蛋白濃度は / 前後

とやや低値ながら アルブミン濃度は ～ / 総コ

レステロール濃度は ～ / に維持されていた。

また 腹部エコー上 肝脾腫や肝萎縮を認めていないこと

より 本症例での高アンモニア血症には肝障害の関与の可

能性は低く 欠乏症の存在がその主な原因であ

ると考えられた。また 正常腎では近位曲尿細管細胞のミ

トコンドリア内においてグルタミンからのアンモニア産生

を介して プロトンをアンモニウムイオンとして排泄して

いることより アンモニア産生臓器として腎臓が機能する

ことが知られている 。しかしながら 門脈-下大静脈

シャント作製により高アンモニア血症を惹起したラットで

は 腎におけるアンモニア産生の抑制とともにその排泄の

増加を認めることが報告されており 高アンモニア血症

存在下では腎臓がアンモニア排泄臓器としても機能すると

考えられている。本症例では 末期腎不全による腎でのア

ンモニア排泄機能障害が高アンモニア血症の惹起に一部関

与した可能性は否めないと考えられた。

その治療に関しては 一般的には経口摂取が可能になる

まで 日当たり ～ の を経静脈的に投与

するとされている 。本症例においては

を 日間投与しただけで臨床的に著明な改善を認

め その後 食事摂取のみで臨床的な増悪をきたすことは

なかった。しかし 症例では による 喪
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失のために経口摂取が可能となった段階においてもその補

充の継続が必要な場合もあり 臨床経過の注意深い観察

が必要である。一方 欠乏症による重度の乳酸

アシドーシスに対し の有効性を示唆する報告 もな

されているが 投与により が改善傾向にある

段階で を施行していること さらに透析液および補

充液のブドウ糖濃度が明らかでないことから 単純に

の有効性を確信することは困難と考えられる。本症

例においては 施行下ではあるが 施行中に臨床

症状の増悪と および の低下をきたした。血液浄

化法を治療として選択する場合には 透析液および補充液

のブドウ糖濃度と血糖に関して検討を加えたうえで ブド

ウ糖負荷とならない場合に限りその選択を行うべきものと

考えられた。

結 語

併用 施行により増悪をきたした 欠

乏症の 症例を経験した。 欠乏による乳酸ア

シドーシスとともに高アンモニア血症を認めたが

投与により速やかに改善を認めた。

症例の 欠乏症は 診断の遅れにより不幸

な転帰をとる場合もあり 早期の診断および治療が必要で

ある。また 低栄養状態の 症例に対する とし

てのブドウ糖負荷は 欠乏の有無を確認のうえ

施行の判断を下すべきものと考えられた。
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