
はじめに

全身性ループスエリテマトーデス(

： )は様々な臓器に障害を起こしうるが 心

血管系の合併症としては心膜炎や心筋炎などが有名であ

る。しかし近年 長期生存者の増加に伴い 心筋梗塞など

の動脈硬化性病変が注目されつつある。大動脈瘤も比較的

稀とされてきたが 最近報告が増えてきている。

今回われわれは 約 年経過した で腹部大動脈瘤

破裂にて突然死亡した患者を経験したので これまでの報

告と比較して報告する。

症 例

患 者： 歳 女性

歳時に関節痛 レイノー現象 蝶形紅斑 発熱にて

発症し 他院にて の診断を受け プレドニゾロン

( ) /日の投与を受け漸減されていた。 年頃

からシクロホスファミド( )の経口投与(詳細不明)を

開始されていた。 年 月頃感冒に罹患した後から総
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進行したため 当院紹介され 月 日入院となった。

身体所見では下腿浮腫は認められたが 血圧は /

と高血圧はなく 眼底所見も動脈硬化の所見なく

心雑音や腹部血管雑音 拍動性腫瘤は認めなかった。

腎機能は尿素窒素( ) / クレアチニン

( ) / と正常であった。腎生検にて血管炎の所

見は明らかでなかったが 半月体形成を伴う

-Ⅳであり ステロイドパルス療法(メチルプレド

ニゾロン × 日)を行い /日より漸減

も月 回 回 点滴静注とし 内服は

中止した。総蛋白 / アルブミン / 尿蛋白

/日 / / /

- 抗体 / と ネフローゼ状態および低補

体血症も改善し 腎機能悪化もなく退院となった。

入院中は胸部 線写真にて胸部大動脈の石灰化などは

認めず 腹部エコーにても大動脈の石灰化や動脈瘤の指摘

はなく 心電図も虚血性変化はなく この時点では動脈硬

化が強い所見は認めていなかった。以後は外来通院してお

り 不完全寛解ながらも再燃なく は投与間隔を延

ばしつつ 年 月までで点滴静注療法は終了した。

も漸減され 年 月以降は /日であった。

総投与量は約 程度であるが ステロイド糖尿病など

の副作用は認めていなかった。

外来通院中は検診なども含め定期的な心電図や胸部

線写真を施行していなかったが 血圧コントロールの悪化

や狭心症症状など 動脈硬化の進行を示唆するような症状

は出現していなかった。 年に入ってからも尿蛋白/尿

クレアチニン比は ～ 程度で特に変動なく 血清アル

ブミンも ～ / と低めではあるものの / を切

ることはなかった。腎機能も ～ / 程度で推

移し 進行性の悪化は認めなかった。 - 抗体は

～ / 補体は が ～ / と低めだったが

は正常で大きな変動は認めず も ～ /

程度で推移するも 上昇傾向が持続するようなことはな

かった。臨床所見も変化なく の活動性は低いと考え

ていた。

年 月 日突然の腹痛にて近医に救急搬送され

腹部単純 線写真( )で大動脈の石灰化と大動脈瘤が

疑われ 腹部 ( )が施行された。腎動脈分岐部よ

り下部に径約 × の大動脈壁の石灰化と壁在血栓を

伴う腹部大動脈瘤が認められ 解離の所見は認めず

施行時点では切迫破裂の状態と判断され 降圧剤の投与に

て血圧コントロールが開始された。腎機能は夜間であった

ため測定されていなかったが 画像上腎動脈は正常であっ

た。約 時間後突然血圧と意識レベル低下が起こり 腹部

膨満が著明となり / と貧血の進行を伴い 輸

血などが行われるも同日死亡し 死因は動脈瘤の破裂と診

断された。

考 察

の心血管系の合併症として 高血圧 心筋炎や心

膜炎は知られているが 近年 ステロイドや各免疫抑制剤

による治療が発達し 患者の生存率が向上するに連
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れ 動脈瘤の報告が散見されるようになってきている。

動脈瘤も解離性のものとそうでないものとの報告があ

り われわれの検索しえた範囲では解離性動脈瘤 例

( ) 非解離性動脈瘤 例の報告があった

( ) 。特徴としては一般の動脈瘤は高齢の男性

に多いが が女性に多いことを反映して 女性に多

く認められていること ステロイドの投与期間は平均

年と長期の症例が多いこと ほとんどの症例で高血圧と腎

症を合併していること 非解離性動脈瘤では生存例が多い

こと があげられる。 らのレビューによれば解離性

症例の報告が多く( ) また死亡する症例が多い

( ) 。しかし 非解離性の動脈瘤に限ると手術を受け

た症例が多く 生存例が多い。生存例が多いのは動脈瘤の

発見が自覚的もしくは診察時の拍動性腫瘤の触知や他の疾

患の精査時などで 腹痛 ショックを呈している症例は多

くないためと考えられた。組織所見の記載のある 例で

は内膜肥厚や中膜の萎縮を認める動脈硬化が中心のものが

例 血管炎や自己免疫の関与を思わせるものが 例

特発性動脈瘤のような中膜壊死のみを認める例が 例 感

染性大動脈瘤が 例 特徴的所見のないものが 例であっ

た。

われわれの症例では血清蛋白の低下や補体の低下 -

抗体の上昇は認めず の活動性は高くないと判

断しており 血管炎など自己免疫因子が動脈瘤の原因とは

考えにくいと思われた。一方 動脈壁の著明な石灰化など

から動脈硬化が動脈瘤の主要因と考えたが リスクファク

ターとして高血圧 高脂血症が存在するものの 高血圧は

この 年程度は ～ 程度で安定しており 高

脂血症は総コレステロール ～ / 中性脂肪

～ / とやや高めであるが危険域ではなく 高

血圧 高脂血症の関与は低く ステロイドの投与歴が

年と長いことが動脈硬化進展に占める役割が大きかったと

考えている。他のリスクファクターとしても 喫煙や家族

歴はなく 抗リン脂質抗体症候群の合併も抗体の測定は

行っていないが の延長や明らかな血栓症など積

極的に疑わせる症状はなく これらの関与はないと考え

た。

の大動脈瘤には様々な原因が関与していると考え

られており による血管炎が関与しているものもあ

るが らは 年以上ステロイド治療を受けた

患者は高血圧 左室肥大 動脈硬化の発生が増える

と報告しており 多くはステロイドの長期内服によって

動脈硬化が促進されることと ステロイドが肉芽やコンド

ロイチン硫酸の合成を阻害し結合組織も脆弱にするため

さらに動脈瘤の形成を促進するという機序が主要因となっ

ていると思われる 。
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Case 
Age/

sex
 
Duration of
 

disease(years)
Location  Histopathology  Operation Survival HT Nephropathy 

Steroid therapy

(duration：years)

1 30/F 4 Asc Cystic medial necrosis ＋ dead ＋ ＋ ＋(4)

2 34/M 22 Asc － dead ＋ ＋ ＋(22)

3 33/M 6 Dis ＋ dead ＋ ＋ ＋(6)

4 36/F Arc Medial necrosis － dead ＋ ＋ ＋(2.5)

5 28/F 11 Asc Intimal hypertrophy
 

Destruction of medial elastic
 

fiber

－ dead ＋ ＋ ＋(11)

6 38/F 7 Asc － dead ＋ ＋ ＋(7)

7 29/F 1 Arc － alive ＋ ＋ ＋(1)

8 30/F 4 Asc － alive ＋ ＋ ＋(4)

9 55/F 11 Asc No evidence of destruction of
 

medial elastic fiber
＋ alive ＋(11)

10 31/F 13 Arc Aortitis,inflammation of vasa
 

vasorum and medial of aortic
 

wall

－ dead ＋ ＋ ＋(13)

11 65/F 1 Dis No aortitis
 

Atherosclerosis
－ dead ＋ ＋ ＋(1)

12 38/M 23 Asc Cysyic medial necrosis ＋ alive ＋ ＋ ＋(23)

13 40/M 22 Asc Medial necrosis ＋ alive ＋ ＋ ＋(22)

HT：hypertension,Asc：ascending aorta,Dis：discending aorta,Arc：aortic arch
 

Reference：reference number1～13



一般に 動脈瘤破裂のリスクは 以上といわれてい

る が の解離性動脈瘤の報告ではそのサイズは

～ であり さらに小さいサイズでも解離や破裂のリ

スクがある。本症例においては自覚症状もなかったが 今

後このような合併症での突然死を避けるためにも

で長期ステロイド治療を受けている患者で腎症 高血圧の

合併のある患者は 特にステロイドの投与量を最小限と

し 血圧コントロールを行いつつ 定期的に腹部エコーな

どの非侵襲的な検査を行い 致死的合併症の予防減少につ

なげるべきと考える。
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Case 
Age/

sex
 
Duration of
 

disease(years)
Location  Histopathology  Operation Survival HT Nephropathy 

Steroid therapy

(duration：years)

1 54/M 2 AAS Destruction of medial elastic
 

fiber
＋ alive ＋ ＋(1.5)

2 43/F 0.04 Arc Mycotic aneurysm(H.influenzae) ＋ alive － － －

3 56/M 16 AAI Angitis of vasa vasorum
 

Intramural fiblinoid necrosis
 

Destruction of medial elastic fiber

＋ alive － ＋ ＋(16)

4 30/F 17 AAI Hyperplasia of vasa vasorum
 

with anti-endothelial cell antibody
＋ dead ＋ ＋(17)

5 78/F 30 Arc,AAI － alive ＋ ＋ ＋( )

6 63/F 15 AAI － alive ＋ ＋ ＋( )

7 50/M 23 AAI ＋ alive ＋ ＋(18)

8 47/F 30 AAI Atherosclerosis ＋ alive ＋ ＋ ＋(24)

9 26/F 15 AAI Chronic aortitis ＋ alive ＋ ＋( )

10 52/F 20 AAI Intimal hypertr o p h y,M e d i a l
 

atrophy
 

Destruction of medial elastic
 

fibers

＋ dead ＋ ＋ ＋(16)

11 73/M 1 AAI Intimal hypertr o p h y,M e d i a l
 

atrophy
 

Destruction of medial elastic
 

fibers

＋ alive ＋ ＋(1)

12 75/F 36 AAI Intimal hypertr o p h y,M e d i a l
 

atrophy
 

Destruction of medial elastic
 

fibers

＋ alive ＋ ＋(32)

13 43/F 25 AAI Intimal hypertr o p h y,M e d i a l
 

atrophy
 

Destruction of medial elastic
 

fibers

＋ alive ＋ ＋(22)

14 34/M 21 Arc,AAI Intimal hypertr o p h y,M e d i a l
 

atrophy
 

Destruction of medial elastic
 

fibers

＋ alive ＋ ＋(21)

15 28/F 5 AAI － alive ＋ ＋ ＋(1)

Our
 
case

52/F 21 AAI － dead － ＋ ＋(21)

HT：hypertension,AAS：suprarenal abdominal aorta,Arc：aortic arch,AAI：infrarenal abdominal aorta
 

Reference：reference number14～22
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