
N. C P C記録

N. 1 C P C報告 (2009年 4月--2010年 3月) (中央市民病院)

第 1回中央市民病院 CPC報告

[症例 1] 

1. 症例テーマ:同種骨髄移植後に HHV-6脳炎・ FK

脳症を発症しその後急性 GVHD'

微小血管障害から多臓器不全に至り死

亡した一例

2. 診療科，主治医・受持医:先端医療センター

細胞 治療 科下 地園 子， 永井雄也

橋本尚子，永井謙一

3. CPC開崖日:平成21年 5月13日

4. 発表者・臨床側下地園子，

病 理 側 前 田 尚 子

5. 患 者・ 60歳女性

6. 臨床診断:急性 GVHD(皮膚・腸管・肝臓)， 

TAM 

7 剖検診断:肝・消化管 GVHD，iTAM 

8. 臨床情報:

1 )現病歴:2007年11月に右大智筋内血腫を契機に

慢性骨髄性白血病にML)と診断。 CML(移行期-

AP) に対し Imatinib内服を開始。 2008年 8月よ

りWBCが 2万/μl→ 4万/μlへ上昇した。 こ

の時耐性遺伝子検査で T3151の mutatlOnを確認し

た。 チロシンキナーゼ阻害薬での病勢 controlは

不能と判断し，同種骨髄移植を目指す方針となっ

た。 2008年 9月に慢性硬膜下血腫のため穿頭術

施行。 HUで cytoreductionを行い， 2009年 1月 同

種骨髄移植目的に先端医療センターに入院となっ

た。

2)既往歴・家族歴など.特記すべきことなし

3)診療所見:2009年2月頃より見当識障害を認めた

4)主な検査データ:

<髄液検査 (2/16)> 
細胞数34/3μ1(多核9%，単核91%)，糖65mg/dl，

Cl118mEqlL， LDH 75 IU/L， 蛋白 71.5mg/dl，

CMV-DNA 100コピー未満 EBV-DNA 100コピー未満，

HSV一DNA 100コピー未満 VZV-DNA 100コピー未満，

HHV-6 DNA 4200コピー HHV-7DNA 100コピー未満，

HHV-8 DNA 100コピー未満，

エンテロウイルス悶ぜA(一)， パルボウイルス B-19DNA(一)

5) 画像診断所見:頭部 MRIで皮質下に FLAIRで

high intensity ar闘を多数認めた。
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6)経過・治療-

CY (60mg/kgX2days) + TBI (12Gy)で前処置を

行い， 2009年 1月 HLA8座一致，血型一致のパ

ンクドナーから同種骨髄移植を施行。

day 18 : WBC 64001μ1となり生着。

day23 :右耳の聞こえにくさと耳鳴を自覚。

day26 :軽度の意識障害を認める(返答に時間

がかかる。何度も同じ質問をする，など)。同

日，頭部 CTで右後頭葉に lowdensity areaを認め，

髄液検査で HHV-6が2800コピー Iml(外注では

4200コピー 1m!)検出された。さらに，頭部 MRI

で皮質下に FLAIRで highinte田町 areaを多数認

めP阻 Sと診断。

day26・FK脳症および HHV-6脳炎の合併と考え

アシクロピルをホスカピルへ， FK506を CyAへ

変更した。

day29 :微熱(+)，頚部に掻療を伴う発赤を認め

皮膚 GVHDと診断。

day34 :皮膚 GVHDは約70%におよび Grad巴IIIo

mPSL2mg/kg (40mgx2/day)で開始。

day43 :皮膚は接触により容易に剥離する状態。

下痢は水様使が14回Iday。

day45 :全身強直間代性痘撃二今頭部 MRI施行

急性 GVHDと微小血管障害 (TAM) の改善と増

悪を繰り返しいかなる治療にも反応しない状態

となった。 day74より呼吸状態が悪化し BiPAP使

用。 TAMによる多臓器不全が進行し， day77に死亡。

7)手術所見:なし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項)・

(1)頭部 MRI所見では FK脳症 (PRESの所見)だっ

たが，髄液からは HHV-6が検出され， FK脳症+

HHV-6脳炎と考えたがそれで、よかったのか?

(2)day74より呼吸状態が悪化し，両肺野に

consolidationを認めた。肺胞出血と考えたが，他

にも原因があるのか?

(3)腸管・肝臓は GVHDとTAMとどちらのほうが著

明に障害を与えていたのか?

9. 剖検情報:

1 )剖検診断と病理所見

主病変:慢性骨髄性白血病(同種骨髄移植後77日)

移植後臓器変化 ITAM+急性，慢性 GVHD



脳血管慢性 GVHD

脳細動脈内膜マクロファージ浸潤と小出

血，内腔狭窄

右後頭葉梗塞(母指頭大融解壊死巣)

大脳皮質下白質，皮質深部に新旧の米粒

大小梗塞多発，

皮質下白質海綿状変化

腸管急性 GVHD+ITAM

全長にわたり粘膜上皮剥脱

筋板直下の毛細血管拡張，固有層毛細血

管壁硝子化，拡張

胃は胃底腺と腺喬深部を残しほほ剥脱

肝急性 GVHD 細胆管と付属腺に好酸性

変↑生，アポトーシス

黄痘(皮膚，結膜(眼球，眼験).両腎

硬膜)

勝慢性，急性 GVHD 勝管線維化，壁肥

厚

肺慢性 GVHD 細動脈内膜マクロファー

ジ浸潤

気管支慢性，急性 GVHD 付属腺の部分的萎

縮，肩平上皮化生

皮膚慢性，急性GVHD

萎縮，表皮内裂隙，真皮全層性の腰原線

維化

表皮剥脱， リンパ球浸潤に乏しい表皮真

皮聞の浮腫

腎微小血管障害

糸球体内，皮質髄質毛細血管に血栓

尿細管上皮細胞の脱落と再生性変化に伴

う核異型

関連病変

軽度低細胞髄(l/3) 間質マクロファージ浸

潤

出血傾向 皮下，口唇，腸間膜，子宮粘膜下

ヘモジデローシス 肝，骨髄(軽度)

急性問質性肺炎肺胞壁硝子膜形成

肝うっ血，腎うっ血

気管支肺炎 focal 軽度

偶発病変:

慢性硬膜下血腫治療後硬膜ヘモジデリン沈着

子宮内膜ポリープ

子宮体部後壁平滑筋腫

子宮腺筋症

左傍卵巣嚢胞
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腎単純嚢胞

慢性胆嚢炎

両側卵巣萎縮・子宮萎縮(年齢相当)

副牌

2)担当病理医・前田尚子，西尾真理，今井幸弘

3)病理医からのコメント.脳の病変は，上記の細

動脈内膜病変によるもので，肝，腎などの臓器

移植において慢性 GVHDの血管病変として記載

されているものです。 Transplantationvasculopathy， 

transplantation atherosclerosisと概念の重複があり

ます。

脳実質の損傷という意味では，高容量ステロ

イド，抗癌剤投与後の可逆的，不可逆的血管

障害とされている P悶 S(posterior reversible 

encephalopathysyndrome) の不可逆的損傷の部分

を見ているとしても矛盾はしない所見です。

HHV-6脳症の病理所見の記載は少なく，軽度の

リンパ球浸潤が記載されているのみですが，本

例では目立ちませんでした。肺細動脈にも foamy

cellによる内膜肥厚を認め，牌臓にはリンパ球浸

潤も加えた浸潤を認めました。毛細血管内に赤血

球血栓の充満，内皮細胞の消失を示す ITAMの血

管病変は大腸と腎に認められました。腸の上皮は

殆ど脱落し，急性 GVHDとしての腺上皮傷害の

有無は評価できませんでした。

10.考察:

本症例は. HHV-6脳炎発症を契機に急性 GVHDの増

悪を認め，消化管 GVHDから iTAMへ移行し死亡し

たと考えた。頭部 M則は当初. FK脳症+HHV-6脳

炎と考えられたが，一旦これらが改善した後に再び

FLAIRで皮質下に highintensity areaを多数認め，別の

病態が生じていると考えられた。

[症例 2]

1. 症例テーマ・若年性腎集合管(ベリニ管)癌の一例

2 診療科，主治医・受持医:泌尿器科清川 岳彦

3. CPC闘雀日・平成21年5月13日

4 発表者:臨床側清川面彦，

病理側宇佐美悠

5 患 者:25歳男性

6. 臨床診断・右腎集合管癌 手術・化学療法後，全

身転移，高カルシウム血症

7. 剖検診断:右腎癌摘出後(15ヶ月).化学療法

後状態，再発・転移あり



8. 臨床情報:

1 )現病歴:2007年 9月右腰痛を伴う肉眼的血尿

を自覚。 A病院にて精査を受け右腎腫蕩と診断

され. 2007年10月治療目的にて当院紹介受診さ

れた。 CT. MRIにて腎癌 cT3b(腎静脈内腫蕩

塞栓)NOMOと診断され，腹腔鏡下根治的右腎摘

除手jiTを施行。病理組織学的に Collecting(Bellini) 

Duct Carcinoma， Grade3， INF beta， p Vlb， ly(ー)， ew(ー)，

pT3b pNx cMO と診断された。 2007年11月~

Interferon a週3回をアジ‘ュパント療法として開始。

その半月後，左胸痛を自覚した。

2)既往歴・家族歴など:特記すべきことなし

3)診療所見:腫蕩の転移を疑い，画像検査を施行し

た

4)主な検査データ・画像診断所見参照

5 )画像診断所見 Xp，骨シンチ， CT， MRIの精査

にて，左第 5肋骨，右腸骨，両坐骨，頚椎から仙

骨にわたる脊椎の多発骨転移と，大静動脈問リン

パ節の転移を認める

6 )経過・治療目

2007年12月~ジェムシタピン，シスプラチンによ

る化学療法を 6コース施行，治療効果判定は NC

~PD (病勢を当初は抑えたが徐々に進行)

2008年7月~ジェムシタピン， ドセタキセル，カ

ルボプラチンによる化学療法を開始

2008年10月~感痛の強い右腸骨，腰椎に対して放

射線療法を併用

計3コース施行治療効果判定は多発肝転移の新

たな出現を認め PD

2008年12月~分子標的療法 (multi-kinaseinhibitor 

スニチニブ)開始。 lコースの治療効果判定は

NC 

2009年 1月 休薬期間中に意識障害にて緊急入院

高 Ca血症によるものと診断，意識障害は治療

に反応するも，癌自体は急速に進行し，多発肝転

移の増大，肺転移が出現。癌治療の再聞ができな

いまま，出血傾向，呼吸困難等が出現し2009年3

月永眠された。

7)手術所見 2007年10月 腹腔鏡下根治的右腎摘除

術以降はなし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項)・

腫蕩の広がり，直接死因

9 剖検情報.

1 )剖検診断と病理所見

主病変.
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(1) 右腎癌*摘出後(15ヶ月)，化学療法後状態

*ベリニ管癌 (collectingduct carcinoma) 

Grade 3， 80x70x60mm， INFb， pV1b， ly-， pT3b， pNO. 

①再発

i右後腹膜静脈断端(血管内腫蕩栓が疑われる)

②転移

i肝臓 (4200g，多発)

11左副腎(多発)

III骨転移(多発)

lV縦隔脂肪織

③腫場関連高カルシウム血症

i異所性石灰化

a. 両肺(血管束に分布)

b. 牌臓 (300g) 

④左腎代償性肥大

i慢性腎孟腎炎

⑤左副腎代償性肥大

⑥出血傾向

i食道潰蕩(出血性潰蕩)

11下咽頭粘膜下出血

III肺微小出血

lV腹部皮下出血

2 )担当病理医宇佐美悠

3 )病理医からのコメント:

症例は肉眼的血尿，右側腹部痛を主訴に右腎癌の

診断のもと， 2年前に右腎癌を摘出されました。腫

療は境界不明瞭な乳頭状，管状構造を主体とする

腫蕩で，免疫染色では腫蕩は EMA+， CK-M821 +， 

CD10一.Vlmentlllー. CD10ーで. Collecting duct 

carcinoma (ベリニ管癌)の診断となりました。

解剖時，断端部分には腫揚が見られました。固定

後の肉眼像から静脈断端に見え， EvGでわずかに

弾性線維が残存すること，中心部で疲痕化，硝子化

が見られ，組織学的に血栓内腫蕩に見えます(断定

は出来ませんが)。手術断端は陰性でしたが，静脈

浸潤が見られたことと関連し，断端再発とします。

腫療は血行性転移を主体として肝，副腎，骨への

浸潤が見られます。いずれも管状構造，スリット状

の腔を形成する異形細胞からなり，ベリニ管癌の転

移として矛盾しません。肉眼的に肺リンパ管症ない

し，血行性の多発肺転移を疑う血管気管支束に沿っ

ての線維化分布が見られました。しかしながら組織

学的にはいずれも小血管ないし，その周囲の肺胞

領域へと広がる微小石灰化物からなり. pulmonary 

alveolar calcinosisの像で腫場関連の高カルシウム



血症による変化でした。牌臓に於は肉眼的腫大と重

量増加から慢性的な牌腫と考えましたが，やはり組

織学的には，石灰沈着によるもので，同様の機序と

考えます。

食道に見られた潰蕩は広範なもので，辺縁では好

中球浸潤とともに粘膜下，粘膜内に出血を見ます。

深部では大血管が破綻しており，大量出血に繋がっ

たものと考えます。解剖時は牌腫と，食道出血から

門脈圧尤進状態の可能性を考えましたが，非特異的

な潰場で，背景の血管に増生や拡張といった門充症

を疑う所見は確認されませんでした。

死因としては腫:蕩の多臓器転移による衰弱，肝転

移に伴う血液凝固能を含む肝機能不全を背景に生じ

た食道潰蕩からの出血を考えます。

10. 考察・

非常に稀な腎腫蕩を背景に高カルシウム血症に伴っ

た一連の所見が得られており，ベリニ管癌における高

カルシウム血症の頻度等 興味が持たれる症例である。

第 2回中央市民病院 CPC報告

[症例 1] 

1. 症例テーマ:APL同種骨髄移植後に慢性 GVHDと

閉塞性気管支炎 (BO) を合併し，呼

吸性アシドーシスが進行した一例

2. 診療科，主治医・受持医:免疫血液内科 田端淑恵

3. C P C開催日:平成21年 7月8日

4.発表者:臨床側田端淑恵，

病理側西尾真理

5. 患 者:36歳女性

6. 臨床診断:閉塞性気管支炎 (BO). 移植後 GVHD.

APL 

7. 剖検診断:APL. 化学療法・骨髄移植・腰帯血移

植療法後，両肺出血

8. 臨床情報:

1 )現病歴:生来健康。 2003年10月に感冒様症状，

全身倦怠感で近医を受診，白血球増多と血小板減

少を認め，西神戸医療センター入院。急性前骨髄

性白血病 (AML. M3) と診断し. ATRA療法で

完全寛解 (CR). 地固め療法を 3コース施行。維

持療法を2005年 2月に終了したが3月に再発。再

寛解導入療法で 2nd. CRになり. 2005年 8月に

HLA-A一座不一致の妹より同種骨髄移植を施行

した。経過良好であったが. 2007年 5月に右腸骨，

骨髄に再発し， トリセノックス，アムノレイク等
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を用いて第 3寛解に入る。 2008年 1月に臓帯血移

植を施行するも生着不全で. 3月に一座不一致の

1st.ドナーの妹より同種末梢血幹細胞移植を施行。

CyA脳症なども合併したが，生着した。

2008年 4月中旬より皮疹，下痢 s匝吐，肝障害，

口渇， ドライアイ等が出現し慢性 GVHD(grade 

II (skin3.gut2，liverO))と診断。 7月頃から徐々

に呼吸困難，哨息様症状，低酸素血症が出現し，

CT. 呼吸機能検査で閉塞性細気管支炎 (BO) と

診断。 HOT(2L1min)導入となる。 12月より 39度

の発熱が出現，呼吸状態悪化し緊急入院。

2)既往歴・家族歴など:特記事項なし

3) 診療所見:BP168/100. P170/min. RR45/min. 

Sp02: 93%. BT38.9
0

C. 結膜:貧血なし，肺:

wheeze+. 皮膚・黒色，腹部:腹水のため膨満

4)主な検査データ:WBC25.8. 問 C292. Hb10ム

Ht29.7. Pltll. blastO. proO. myelO. metal， 

band28. seg28. eosO. basoO. lym2mo5. TP4.6. 

Alb3.1. Che60. GOT60. GPT34. LDH481， 

T・bilO.5. ALP833. gGTP394. AMY6. BUN15. 

CreO.5. UA3.5. Na139. K3.8. C198. TG67. 

cho1l69. CRP4.6 くVBG>PH7.30l. PCOz: 61.3. 

POz: 55 

5)画像診断所見:経過参照

6)経過・治療.

#BO 

入院後呼吸機能検査では著明な閉塞障害に，拘

束性障害と拡散障害も認め airtrappingを認めた。

肺血流シンチで¥換気分布は非常に不均一で、，換

気障害が両側ぴまん性に散在し，それに一致した

血流分布の低下が認められた。右上葉の caVltyか

らAspergillusfumigatusが検出され. MCFG. ボ

リコナゾールを投与した。

2009年 l月，血圧低下，意識レベル低下し，敗

血症性ショックと. COzナルコーシス増悪が考え

られた。 P.aeruginosa，Candida parapsilosisが度々

検出され，肺炎を繰り返した。 FKや VCMなど

による薬剤性腎障害も加わり腎不全が進行した。

1月末には converslOnが出現し. MRIで PRES

と診断した。薬剤などの関与も考え各種薬剤を中

止し VRCZのみとした。 COzナルコーシス増悪

による呼吸性アシドーシスが進行し • 4月，呼吸

不全で死亡された。

#APL 

経過中末梢血に芽球の出現は認めず，原疾患の



コントロールは良好と考えられた。

#cGVHD 

胸腹水のコントロールがつかず，定期的に腹水

ドレナージしていた。 FKは PRESの一因とも考

えられたためー且中止したが， ALP上昇，腹水

の増加もあり， FK再開となる。その後も，腹水

のコントロールはつかなかった。胸水，皮膚の増

悪はなかった。

7 )手術所見なし

8 )症例の問題点(剖検で解明したかった事項)・

(1)C02ナルコーシスを死因と考えるが，呼吸不全は

cGVHDカ、らカ、 BOカ、らのものカミ?

(2)肺アスペルギルスの状態は?呼吸状態への関与は

あったのか?

(3)同一ドナーからの移植で，初回 GVHDは起こら

ず，二回目の移植で重篤な GVHDが起こってい

るが，皮膚，肝障害，胸腹水貯留は， cGVHDで

よかったのか?

9目剖検情報:

1 )剖検診断と病理所見

主病変:APL，化学療法・骨髄移植・臓帯血移植療

法後

関連病変:

骨髄移植後肺病変

閉塞性細気管支炎， リンパ球性細気管支炎

細血管壁リンパ球浸潤，内膜肥厚，閉塞

巣状肺胞出血(黄色透明胸水[右250ml，左

640mlJ) 

皮膚慢性 GVHD(色素沈着高度，びらん・痴皮

形成高度，頭髪少;全層性の線維化とメラノ

ファージを散見)

消化管慢性 GVHD(腺管の脱落と粘膜固有層の

フイプリン析出と線維化)

免疫抑制剤による腎障害

薬剤性および循環障害に伴う肝障害

肝細胞脂肪変性，小葉中心性壊死，線維化，ヘ

モジデローシス

腹水3700ml(黄色透明)+ぴまん性腹膜線維化，

全身浮腫高度(腹部膨満)

慢性膝炎(惇石・線維化・ヘモジデリン沈着を伴

う)

牌うっ血(ヘモジデリン沈着，石灰化を伴う)

線維素性心外膜炎(繊毛状捷賛，血性心嚢水

300ml) 

心筋間軽度線維化，軽度脂肪変性

偶発病変:

左肺上葉 S3空洞状線維性糠痕組織(ゆ 1cm，肺

アスペルギルス症治療後)

右腎下極 medullaryfibroma (ゆ 2mm)

2)担当病理医:松田育雄，西尾真理，

今井幸弘

3)病理医からのコメント.

肉眼的に左肺は上葉下半から下葉に地図状に

右肺は全域に数mm大の出血斑が散在していた。組

織学的に肺胞内出血で，器質化性肺炎像は明らか

で、なかった。細気管支の線維性閉塞像が多数見ら

れ，同心円状線維化を伴う閉塞性細気管支炎の像

と考える。気管支壁に CD8陽性 T細胞を含む炎

症細胞浸潤も散見された。明らかな病原体は指摘

できなかった。以上は，骨髄移植後の idiopathic

pneumonia syndrome (Bone marrow transplantation 

34，753 [2004J) として矛盾しない。加えて，細

血管壁に CD8陽性 T細胞を含む炎症細胞浸潤を

認め，疎な線維化で腔が閉塞する像や内膜肥厚，

器質化血栓などが多数見られた。左肺上葉 S3の

アスペルギルス症治療後の空洞は液痕化しており，

活動性炎症像を認めなかった。

明らかな APLの再発はみとめなかったが，治

療に伴う GVHD，免疫抑制剤及ぴヘモジデロー

シスに伴う多臓器障害をみとめた。皮膚・消化管

の GVHDは炎症所見は目立たず，線維化を主体

とした組織像を示し，慢性 GVHDの像と考えら

れた。

両腎には硬化糸球体，尿細管の微小空胞化と縞

状の間質線維化をみとめ，免疫抑制剤による腎障

害の典型像と考えられた。輸血に伴うと考えられ

るヘモジデローシスを肝臓・牌臓・勝臓に認めた。

肝臓には脂肪変性と小葉中心性の肝細胞壊死，線

維化が目立ち，薬剤性肝障害と循環障害による変

化と考えた。心筋変性は軽度で，有意かどうか明

らかでなく薬剤の影響は不明で、ある。

以上の多臓器障害が複合して死因となったと考

えられる。

10. 考察.
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移植後重症 BOとなる症例は，徐々に進行し残念

ながら救命できないケースも多い。全身の GVHDが

合併している例が多いのもその原因と思われる。最

近は，積極的に肺移植も行われつつあるようだが，

GVHDやBOの病態解明，それらを発症させない工夫

と，それらに対する新たな治療薬が望まれる。



[症例2J

1. 症例テーマ・慢性C型肝炎，インターフエロン治療

中に微熱，全身浮腫，腎不全をきたし

た一例

2.診療科，主治医・受持医.消化器内科須賀 義文

3. CPC開崖日:平成21年 7月8日

4.発表者:臨床側須賀義文，

病理側森永友紀子

5 患 者:61歳男性

6. 臨床診断・慢性C型肝炎，肝硬変，肝不全

7 剖検診断:感染性心内膜炎，多臓器不全

8. 臨床情報・

1 )現病歴:平成19年12月より， C型慢性肝炎に対

しIFN投与開始。 29週でウイルスは消失。 48週

間で一且終了としたが，本人の希望もあり 72週へ

延長することとなり，平成20年12月から再開。平

成21年1月にウイルスの再燃認めたが， 2月には

消失。

平成21年 3月より，夕方に微熱の訴えあり，血小

板減少を認め IFN投与を中止。 4月より四肢の

浮腫が出現。超音波で肝臓は LCpattemで，腹水・

牌腫を認めた。利尿剤投与にでも浮腫は増悪し

入院となった。

2 )既往歴・家族歴など・糖尿病， C型慢性肝炎に対

し平成 9年 IFN治療→無効

3 )診療所見:身長:170.5cm，体重:69.65kg，意

識:清，体温:37.2度，脈拍:90回/min，血圧・

126171mmHg 両下肢・上肢に浮腫神経学的異

常所見(-)

4)主な検査データ:

<血液>

AST : 18g/dL， ALT: 6g/dL， CH-E: 57IU， 

ALP : 351IU/L， LDH・205U/L，T-Bil: 0.6mg/ 

dl， TP: 7.2g/dl， ALB: 2.1g/dl， Cr:1.35mg/dl， 

BUN : 25mg/dl， T-Chol・104mg/dl，HDL-CHOL: 

lOmg/dl， LDLCHOL:70mg/dl， Na: 134mEq/l， K: 

4.8mEq/l， Cl: 104mEq/l， Ca: 7.8mg/dl， CRP: 

6.7mg/dl， NH3: 20μg/dl， 

WBC : 8400/ml， RBC: 259 x 104， Hb7.7g/dl， 

Ht・24.5%，PLT:6.6x104/ml， PT:67.7%， 

n恨:1.23，各種自己抗体陰性

5 )画像診断所見:入院32日目のCTで右肺下葉・中

葉に肺炎像あり。

6)経過・治療.

INFによる急性肝障害が疑われ，安静の上保存的

-46-

経過観察とした。アルブミン・利尿剤投与 hANP

投与にでも尿量少なく，血清 Crが徐々に増加。

貧血に対し適時輸血を行う。ステロイドパルス開

始するも，呼吸困難，胸水の著明な増加あり。緊

急 HD施行。

36日目より 39度台の熱発あり，血液培養から

MRSA検出。 VCM投与するもやはり，夜になる

と40度台の発熱あり。

50日目右頚動脈から CVline挿入。穿刺部からの

出血持続。再固定・ガーゼ圧迫するも oozmgと

まらず。深夜 CPAとなり，蘇生措置行うも反応

なく，翌朝午前，死亡確認。

7)手術所見:手術なし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項): 

肝臓の病理は。肝硬変への進行はあったのか。肝

不全，腎不全の原因は何か。

9 剖検情報

1 )剖検診断と病理所見

主病変:

(l)C型慢性肝炎

①INF治療状態 ②肝線維化 (1470g)

(2)敗血症

①E急性'L、内膜炎

l僧帽弁庇賛 (20x15mm，後尖)

a. MRSA敗血症(血液培養)b. 心筋膿蕩(心

重量 510g)

II線維性心外膜炎 a 心嚢水(淡血性 100m!)

②肝微小膿蕩

③腹水(黄色透明 8500ml)

④肺うっ血水腫(左650g，右680g) i胸水(黄色

透明左 400ml，右 800ml)

⑤リンパ節腫大

⑥蜂寓識炎性胆嚢炎

⑦血球貧食 i骨髄過形成

⑧出血傾向

⑨感染後腎炎(左 1909，右 160g)

⑮感染牌 (230g)

副病変.

(3)糖尿病 ①慢性腎孟腎炎 ②腎細動脈硬化症

(4)大動脈粥状硬化症(軽度)

(5)腸脱炎(バルーン留置状態)

2)担当病理医:森永友紀子，西尾真理，

宇佐美悠

3)病理医からのコメント:

解剖時，腹部は著明に膨隆しており， 8500mlの



黄色透明腹水が見られた。肝は表面および割面にて

微細頼粒状を呈するも，肉眼的，組織学的に再生結

節を伴う肝硬変には至っておらず，肝線維化の状態

であった。肉眼的，臨床上も門脈血栓等は確認され

なかった。

心嚢には線維素の出現を伴う心嚢水貯留が見られ，

心臓は重量増加とともに表層に線維素の出現を伴う

心外膜炎が見られ，背面の心外膜には出血が見られ

た。心臓を開けると僧帽弁背面に出血を伴う庇賛の

付着が見られ，弁付着部から背面心外膜に至る膿蕩

形成が見られた。組織学的に同部にはグラム陽性球

菌が見られ，心筋壊死，脂肪壊死を伴った膿蕩が見

られ，臨床的に検出されていた MRSAと合致する。

亜急J性心内膜炎と診断する。心内膜炎に伴って全身

諸臓器には敗血症の所見が見られ，肝には微小膿療

の形成が見られた。

死因としては敗血症に伴う多臓器不全と考える。経

過中進行した腎不全であるが，糸球体には感染後糸

球体腎炎の像と慢性腎孟腎炎，細動脈硬化症が見ら

れるが，腎不全の進行には IFNや全身循環の悪化

など複合的な因子が関与したと考えられる。また著

明に見られた腹水であるが，肉眼像より漏出性を思

わせる像で敗血症，蜂寓識炎性胆嚢炎のみでは説明

し難い。背景の肝不全は著しいものではなく，肝予

備能の低下に敗血症による微小膿蕩が合併したため

とするが， IFNの肝障害(組織学的に明らかな肝細

胞障害は見られなかったが)を含め，今後の症例の

蓄積が必要と考える。

10 考察:

IFN治療中に発症し，急な進行をした肝腎不全を経

験した。敗血症の原因と考えられる心内膜炎に関して

は，大きさや膿蕩を形成していることを考慮すると，

ある程度の日数が経過していると思われる。原因不明

の発熱の場合，心内膜炎は念頭におくべき疾患であり，

心エコー等の精査を行えていないことが非常に悔やま

れる。

しかし入院後からみられた全身の浮腫・多量の腹

水の原因としては，心内膜炎のみでは説明がつかず，

IFNによる肝機能障害，糖尿病による腎機能障害など

の様々な要素が関連したものと思われる。
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1.症例テーマ.急速に進行した脳腫蕩の一例

2.診療科，主治医・受持医・脳神経外科小柳正臣，

五百蔵義彦

3. CPC開崖日:平成21年 9月9日

4. 発表者:臨床側五百蔵義彦，

病理側前田尚子

5. 患 者:86歳男性

6. 臨床診断.神経勝腫症，症候性てんかん，誤峡性

肺炎

7. 剖検診断.神経勝腫症 (gliomatosiscerebri) 

8 臨床情報:

1 )現病歴:H21年 6月頃より軽度の記憶障害や行

動異常に家族が気付き，認知症の精査のために他

院で頭部 MRI施行された。多発脳腫蕩と考えら

れる病変を認めたため診断確定目的に当院紹介。

画像所見と臨床経過から神経膝腫，悪性リンパ腫，

転移性脳腫蕩が疑われ，外来精査予定としていた

が以降来院せず， 7月に痘筆発作(最終来院時に

は左向き共同偏視，強直間代発作)を 3回生じた

後，意識障害が遷延し入院。

2)既往歴・家族歴など:アルコール性肝炎，心房細

動

3)診療所見:血圧:160/96， HR: 120，体温:38度，

Sp02100% (02 2L) 0 JCS 30， GCS E2vIM4。ホ

リゾン・アレピアチン投与後痩撃は消失。口腔内

出血あり。

4)主な検査データ:

<血液>WBC14600/μ1， Hb 13.8g/d1， P1t 16.9万

/μ1， APTT 30. lsecs， PT-INR 0.96 

<化学>G1u137mg/d1， TP 6.7g/d1， A1b 4. Og/d1， 

ChE 226IU， AST 21IU， ALT IOIU， LDH 292 IU， 

CPK 319IU， BUN 16mg/dl， Cr 0.99mg/dl， CRP 

1. 6mg/d1 ， UA 4.9mg/d1， Na 134mEq/1， K 4.3mEq/1， 

PHT 12.2 

5 )画像診断所見:

<頭部 CT>LDAが両側大脳半球白質中心に広範

囲に存在する。一部に腫癌影を認める。

<頭部 MRI>TlWI等~低信号， T2WI高信号

を示す病変が両側大脳半球白質中心にぴまん性

に広がる。右前頭葉と左放線冠の領域に cystic

mass 1esionが認められ， Gd造影効果を受けない。

L巴ptomeningia1enhancementを認める。拡散強調

画像で右大脳半球に広範な淡い高信号を認め，脳



梁膨大部には著明な高信号を認める。

<胸腹部 CT>悪性腫蕩疑わせる所見認めず。右

下肺に肺炎像認める。

<脳波>background activityに乏しい。右前頭葉

を中心として (q皮の混入が見られ，この領域の

異常な活動が示唆される.明らかな spikeor sharp 

waveは認められなかった。

6)経過・治療・

入院直後，呼名に反応して開眼，両上肢を動か

し意識レベル改善傾向であったが，半日後に再び

意識レベルが低下 (JCS200) してから意識障害

は改善せず，抗痘撃剤の投与で経過を見た。誤燃

性肺炎も合併し抗生剤投与するも徐々に悪化。頭

部 MRIで約 1ヶ月前と比べ病変の明らかな増大

を認めた。頭蓋内圧尤進の可能性高く髄液検査は

施行せず。原発性脳腫蕩増悪の可能性が最も高い

と考えられ，腫蕩生検を予定していたが，誤礁性

肺炎で全身状態悪化し待機していたところ入院半

月後に呼吸状態急変し，永眠された。

7)手術所見:手術なし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項): 

①臨床経過と画像所見からは神経膝腫症，悪性神経

膝腫が最も疑われるが，悪性リンパ腫や転移性脳

腫蕩等の他の腫楊， もしくは感染性疾患の可能性

は?

②白質のみならず皮質や髄膜への進展の程度は?

③M即拡散強調画像で著明な高信号領域が脳梁膨

大部に見られるが剖検での所見は?

9.剖検情報:

1 )剖検診断と病理所見:

主病変:

Glioblastoma 

右前頭葉中心に palisadingnecrosisを伴う腫蕩塊

腫蕩細胞密度増加，著明な核異型・核分裂像，

GFAP陽性

前頭葉，両側頭頂葉，両側側頭葉，後頭葉，脳梁

膨大部，橋白質中心に広がり，灰白質にも及ぶ

gliomatosis cerebri明らかな延髄および髄膜への進

展を認めず

軽度脳浮腫

関連病変・

橋出血性梗塞(右. 10mm大)

老人性大脳萎縮

偶発病変.

左殿部 softfibroma ( 3 cm大)
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2)担当病理医・前田 尚子，西尾真理，

今井幸弘

3)病理医からのコメント:

認知症の進行があり約 1ヶ月前に M聞にて脳

多発病変を指摘され. 2週間前に痘筆重積発作を

きたし入院後も意識障害が遷延して死亡した症

例で，頭部のみの解剖が実施された。

剖検時，脳溝の拡大は目立たず，明らかな脳

ヘルニアの所見は認めなかった。組織学的には

右前頭葉の M悶で cysticlesion認められた部位で

は，核の多形性が目立ち，好酸性の胞体と突起を

持つ細胞の比較的密な増生からなる腫蕩塊を認め，

壊死が散見され，浮腫が目立った。細血管増生が

目立ち，内皮細胞増生も見られた。Glioblastoma

(WHO Grade IV) と考える。また肉眼的に大脳

白質全体に腫大が目立ち 組織学的には濃いクロ

マチンのねじれた葉巻型の大型核を持ち，胞体の

目立たない腫疹細胞が白質線維の走行にそって両

側大脳半球から橋にひろがり，一部皮質にも浸潤

していた。延髄，髄膜には明らかな進展を認めな

かった。

腫湯浸i閏と浮腫の為に脳溝の拡大はそれほど目

立たなかったが，背景に年齢相当の前頭葉優位の

脳萎縮があったと考える。

また，橋にlOmm大の出血性梗塞巣を認めた。

腫傷の浸潤との関係は不明であるが，最終的に状

態が悪化した要因のひとつであったと考えられる。

10.考察・

徐々に進行する認知症で発症し比較的急速な経過を

たどった脳腫蕩の症例である。画像上，白質のぴまん

性病変であり，腫蕩性疾患，感染性疾患，変性疾患等

が鑑別に挙げられるが，一部に腫癌性病変を認めるこ

とと感染症の経過には合わないことから腫蕩性疾患が

考えられる。白質のびまん性病変が主体であり転移性

脳腫蕩は考えにくい。 cysticmass 1巴sionが造影効果を

示さないことから悪性リンパ腫の可能性も低いと考え

られる。よって，神経膝腫症で部分的に悪性転化を来

したものではないかと考えられる。一般的に神経路腫

症では拡散強調像で高信号を示さないが，本症例では

淡い高信号を認める。痘撃後脳症による影響で修飾を

受けている可能性が高いと考える。今回の経過では存

命中に確定診断が得られず 治療を行える段階にまで

到達しなかったが，仮に治療を開始できていたとして

も非常に予後不良で、あったと思われる。



[症例 2]

1 症例テーマ 急激な溶血性貧血を伴った肝膿傷のー

例

2 診療科，主治医・受持医:腎免疫血液内科挑 思遠，

有 馬浩史

3. CPC開崖日.平成21年 9月9日

4. 発表者・臨床側挑思遠，有馬浩史，

病理 側 西 尾 真 理

5. 患 者:79歳女性

6. 臨床診断・肝膿蕩からの敗血症

7 剖検診断.肝膿湯，ガス壊痘疑い

8. 臨床情報:

1 )現病歴:ADLは完全に自立していた。 2009年

7月，夜間に腹痛を訴えたが，自宅でロキソニン

を内服したところ症状は改善した。翌日の日中は

元気に掃除などをして過ごしていたが，同日夜間

に突然発症の腹痛があり 急病診療所を受診。胸

部レントゲン上は異常なかったが，他院に転送さ

れ採血の結果.溶血性貧血が疑われ当院救急部に

転送となった。

2)既往歴・家族歴など.つつ病，高血圧，家族歴な

し

3 )診療所見・

結膜.貧血(一)軽度黄染(+ )，首・頚部硬直(一)，

肺:両側 rhonchi(+)，心臓:収縮期雑音(+ )， 

腹部.心簡部~左季肋部に圧痛(+ )，四肢:浮

腫(一)，当院来院時より全身に紫斑(+ )で急

速に増大傾向，尿バルーンより明らかな肉眼的血

尿(+)

4)主な検査データ:

<静脈血液ガス>PH : 7.198， CO 2 : 32.9 %， 

HC03一:12.3 mmo1/1， Lac・11.9mmo1l1， Hb: 5.3 

g/dl. Na: 138 mEq/l， K: 6.0 mEq/1. Glu・122

mg/d1， AG: 15.1 mmo1l1 

<生化学 >TP: 7.4 g/d1. A1b: 3.0 g/d1. AST: 

567 IU/1， ALT: 119 IU/1， LDH: 4548IU， T-Bi1・

3.5mg/d1， BUN: 26 mg/d1. CRTN: 1.50 mg/d1. 

Na : 155 mEq/1， K: 7.3 mEq/1， CRP: 1.1 ng/d1 

<血液>WBC:3700/μ1.RBC: 61万/μ1，Hb: 2.4 

g/d1， Ht: 3 %， P1t: 25.3万/μ1.PT-INR: 36.9% 

5)画像診断所見:

-肺野は肺水腫の状態

-肝S6~7に 3cm程度のガス像。ガス産生菌による

abs芯ess疑われる。

-左副腎、および腎に出血の可能性あり。
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-上腸間膜静脈内に血栓 orガス 7

6 )経過・治療・

7 : 19 来院。溶血強く，血液型測定不能(オモ

テ試験できず)。全身に紫斑(+)

9 : 20 意識レベル徐々に悪化。下顎呼吸となり，

挿管・人工呼吸管理とした。口腔内にも出血があ

り，消化管出血も疑われた。全身に紫斑広がる。

9 : 30 輸血開始(合計 MAP8U，FFP6U) ※ 

1abo上>25万でLあったので血小板輸血は行わず

9 : 40 造影 CT施行。敗血症， TTP， DIC，多

臓器不全などの可能性が考えられ，フラグミン&

チエナム div開始。

11 : 00 ICU入室。 JCS3000CHDFにトライする

も，カテーテル挿入不可能。

11 : 25 心停止。 4分後に薬剤投与と CPRで心

拍再開。 PH・7.269， Lac ・29mmol/l. Hb: 4.8 

g/dl. K: 7.6 mEq/1， AG : 32.3 mmo1/1 

13: 12 血圧低下の後，死亡確認

7)手術所見:なし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項): 

(1汐E因は?

(2)Clostridium per企ingensの感染の focusは?

(3)敗血症としては症状が激しいが， CRPの上昇が

地味で、は?

9. 剖検情報・

1 )剖検診断と病理所見:

主病変・

ガス壊痘(グラム陽性梓菌 Clostridium抑止mgens

による)

(1)結腸憩室炎

憩室多発， 1個にぴらんと内面にグラム陽性梓

菌集塊，結腸間膜気腫

(2)敗血症

菌血症 諸臓器毛細血管内にグラム陽性梓菌

骨髄血球貧食像骨髄にグラム陽性梓菌小コロ

出血傾向 皮下，壁側胸膜，上部消化管粘膜

出血斑散在

腎皮質出血，腸間膜・後腹膜血腫

血性腹水60m1，血性心嚢水 15ml

溶血性貧血眼験結膜白色調

腎糸球体、尿細管内好酸性無構造

物充満

w.細管上皮に頼粒状取り込み像

(3)肝膿蕩， S6-7，ゆ 3cm



海綿状の壊死，腐敗臭のガス貯留，壁の肉芽は

一部のみ

(4)急性胆嚢炎(背景に慢性胆嚢炎)

内容物は緑褐色泥状，腐敗臭

粘膜固有層凝固壊死，巣状リンパ球浸潤

R-Asinus内にグラム陽↑生梓菌

(5)右前胸部~季肋部皮下気腫(握雪感を伴う)

関連病変・

心肺蘇生後変化

右第 4-6肋骨骨折，骨髄塞栓，両側急性肺うっ

血，肺胞内出血

偶発病変:

(1)腺腫様甲状腺腫

(2)右腎上極単純嚢胞数個

(3)大動脈粥状硬化症(中等度)

(4)右肺線維性般痕 (φ1cm)，肺門部リンパ節石

灰化・硝子化(結核初回感染の液痕)

2 )担当病理医.西尾真理，前田尚子，

今井幸弘

3 )病理医からのコメント:

腹痛に対し NSAIDsを内服し，一旦軽快した後，

2日後に突然発症の腹痛をきたし溶血性貧血と

意識障害を認め数時間後に死亡した症例で，肝

S6-7にガス像があり，ガス壊痘が疑われた。本

症例においてこのようなガス壊症をきたした原因

として，結腸の憩室炎が最も考えられ， NSAIDs 

内服により疫痛が maskされている聞に，憩室

内に C.perfringensが増殖し，びらんを介して

bacterial translocationが生じ，門脈系を通じて肝

に入札膿蕩を形成して敗血症に至った可能性が

考えられる。臨床的に指摘された著明な溶血性貧

血および血小板減少は， C.Perfringensが産生する

日毒素によるものであったと考えられる。

敗血症による溶血にしては CRPの上昇が顕著で、

なかったことが指摘されたが，膿蕩壁は主に凝固

壊死した肝細胞索からなり，好中球，マクロファー

ジの浸潤は乏しく，これが顕著な CRPの上昇を

来たさなかった原因と考えられた。

10. 考察.

今症例は憩室炎から Clostridiumperfringensが門脈

血流に乗って肝臓に膿蕩を形成し，敗血症に至った。

臨床経過では明らかに進行した出血傾向がみられた

が，血液検査では血小板が25万と出ていた。しかし末

梢血の鏡検では血小板がほぼ0。計測器が赤血球と血

小板の破砕物を血小板として数えていたと考える。
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DICや TTPの合併もあったと思われるが，激しい

溶血と急速に進行した臨床経過を考えれば直接の死因

は Clostridiumperfringensによるガス壊痘だと推測さ

れる。

第4田中央市民病院 CPC報告

[症例 1] 

l 症例テーマ.乳児急性脳症，急性肝障害の一例

2. 診療科，主治医・受持医:小児科吉田健司

3. CPC開崖日:平成21年11月11日

4. 発表者・臨床側吉田健司，

病理側今井幸弘

5.患 者 1歳 1ヶ月男性

6 臨床診断:急性脳症，急J生肝障害，突然死

7.剖検診断・急性脳症後脳萎縮，腸炎疑い，肺炎

8. 臨床情報:

1 )現病歴:2008年6月(生後3か月 l日)， P甫乳

中に突然，非対称性の間代性けいれんが出現，持

続するため近医より救急搬送となった。 38.0度の

体温上昇あり。

2)既往歴・家族歴など・周産期異常なし。初診まで

の発育・発達正常。第2子，母親が若年で育児能

力不足のため保健師の定期訪問あり。

3 )診療所見:JCS-300，大泉門膨隆，筋緊張低下，

対光反射あり(非けいれん時)

4)主な検査データ:<血液>.12旦ム盟2，.12ι02亘主主

主主， HC0315.3 mmoll1， WBC 13，900川L，CRP 0.1 

mg/dL， Qlu 28 mg/dL， AST 135 IUI1， ALT 69 IUIL， 

LDH 704 IUIL， CK496 IUIL， NH3 160 ug/dL， D-

dimmer 7.9 ug/mLo <髄液>正常。

5 )画像診断所見.

<頭部CT>左半球優位に脳浮腫と皮髄境界不明

瞭化を認める。

<頭部MRl>経過・治療の項で後述。

6)経過・治療:

[経過①]来院後，頻繁にけいれんが群発し，人

工呼吸管理下にチオベンタール持続投与を行っ

た。循環不全， DICを認めた。頭部 MRlでは中

心溝周囲以外の灰白質，白質に信号異常を認めた

(図A:初診時 ADCmap，拡散制限あり)。単相

性(サイトカインストーム型)急性脳症と判断し，

ステロイドパルス，脳低体温療法，持続血液ろ過

透析を行った。最終的に症候性てんかんおよび最

重度の脳障害を残した(図B:慢性期T1強調画



像，広範な慢性硬膜下血腫および嚢胞性脳軟化

症)。 各種代謝系精査 (アミノ酸・脂肪酸・有機酸・

アシルカルニチン分析)，肝生検 (Reye症候群を

疑って)を行うも基礎疾患および起因微生物は同

定できなかった。

[経過②]急性脳症エピソード退院後， 2008年10

月 (7か月時)にウイルス性胃腸炎に伴う高度肝

障害を認めた。下痢，活気不良を主訴に救急外来

を受診。血液検査で AST1，923 IU/L， ALT 2，695 

IU/Lまで上昇。脱水やウイルス感染に伴う肝機

能障害としては高度で，基礎疾患による修飾の可

能性が示唆された。軽快退院。

[経過③]2009年4月(1歳 1か月時)， 腹臥位で

母と共に昼寝していた。母が呼吸していないこと

に気付き，当院に救急搬送された。心肺停止状態

であり，蘇生に反応なく死亡を確認。外傷なし。

両親の同意を得て病理解剖を行った。

7)手術所見・手術なし

8)症例の問題点 (剖検で解明したかった事項): 

(1)突然死の原因は何か。乳幼児突然死症候群 (定

義 経過から予測できない，また病理解剖で適正

な原因が同定できない乳幼児の突然死)としてよ

いのか。

(2)基礎疾患は何か。

9 剖検情報

1 )剖検診断と病理所見

主病変

心内膜炎+血管内膜炎後

急性脳症後癒痕脳回灰白質に著明な浮腫，神

経細胞脱落

虚血性障害を疑う

，心内膜炎

僧帽弁，大動脈弁線維性肥厚 心内膜肥厚

軽度右室拡張

肝門部血管炎

肝動脈内膜肥厚，門脈内膜肥厚

関連病変
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心肺蘇生後変化 口腔粘膜血液付着，胸腺点状出

皿

諸臓器うっ血肝牌，胸腺

偶発病変

腸炎下行結腸粘膜内出血

粘膜固有層深部から粘膜下層に二次j慮、胞を伴う

リンパ櫨胞，上腸間膜リンパ節炎

肺炎右肺肺胞間隔壁肥厚，左肺下葉マクロ

ファージ集族像

上気道炎気管支壁にリンパ球浸潤

慢性皮膚炎 皮膚真皮乳頭にリンパ球集族

2 )担当病理医今井幸弘，西尾真理

3 )病理医からのコメント.

大脳については前頭葉，後頭葉の血流の境界領

域に皮質の消失と直下の白質の萎縮がみられる。

皮質の層構造が残っている部分とすぐ横の皮質

消失部との境界が明瞭である点も，発育期の虚血

性障害による糠痕脳回の所見に合致する。近傍の

血管に，血栓性閉塞，再疎通後と思われる所見を

認め，てんかんの焦点部としても矛盾しない。心

内膜は浮腫状の層状線維性肥厚を示し冠動脈内

膜に内膜肥厚を認めた。房室結節近傍に線維化を

認めたので，不整脈の原因になった可能性もある

が断定できる所見ではない。肝実質では門脈域と

小葉中心静脈の分布がやや不ぞろいであった。明

らかな代謝産物の沈着は確認されなかった。肝門

部では，太い門脈校に内膜肥厚を認め，以前に門

脈内膜の損傷があったことが示唆される。

以上からは，川崎病をはじめとする血管炎， リ

ウマチ熱 (+過去の血栓塞栓症)などが鑑別に挙

がるが，生前，臨床的に明らかな血管炎をきたす

疾患の典型的なエピソードを認めなかった。腸炎，

肺炎，上気道炎はごく軽度で、'死亡に直接関連す

る所見とは考え難かった。どの臓器に見られた血

管内膜炎でも炎症細胞浸潤は残存しておらず，中

膜損傷が目立たない点でも跨原病のフイブリノイ

ド血管炎の後とは考え難い。最初に脳症(虚血性

障害)をきたしていたときも ，高度肝機能障害を

呈した時も，川崎病に特徴的な皮膚、粘膜症状を

示さなかった点からは川崎病の可能性は低いと考

えられるが，約 4ヶ月の間隔に関しては，約 3%

の症例に再発，約0.2%で複数回の再発があると

されており矛盾しないと考えられる。

組織所見としてはリウマチ熱ないし感染性心内

膜炎+心原性血栓としても矛盾はしないが，積極



的に示せるわけではなく，また， ミトコンドリア

脳筋症などを背景に一時的な虚血などに伴う脳損

傷が起こった可能性もあるが，生前の生検標本か

らのもどし電顕では明らかなミトコンドリアの異

常を確認できなかった。

今回の直接死因に閲しては癒痛や不整脈の可能

性が考えられるが，特定し得なかった。

10. 考察・

急性脳症，肝障害，突然死といった重篤なイベント

が，時相をずらしながら比較的短期間に出現した症例

で，血管性虚血性イベントや血管炎では一元的には説

明できない。近年の研究から，急性脳症や突然死の一

部に代謝障害が関与していると報告されている。本疾

患においても，基礎疾患としてエネルギー産生に関わ

る代謝障害が存在していた可能性がある。感染を契機

に代謝障害が顕在化し，血管内皮細胞でのエネルギー

枯渇から，多臓器不全，脳症，突然兎となったと推測

される。急性脳症初診時の低血糖も代謝障害の関与を

示唆している。ただし，各種代謝スクリーニング検査

では異常を指摘できず，代謝障害の関与を示唆する決

定的な証拠には欠ける。

[症例2J

1. 症例テーマ:出血性肺炎の一例

2 診療科，主治医・受持医:初期研修医加藤愛子，

呼吸器内科永田一真

3. CPC闘雀日:平成21年11月9日

4 発表者:臨床側加藤愛子，

病理 側 西 尾 真 理

5. 患 者:44歳女性

6. 臨床診断:全身性エリテマトーデス，市中緑膿菌

性肺炎，敗血症性ショック

7.剖検診断:全身性エリテマトーデス，リンパ節壊

死，大葉性肺炎

8. 臨床情報:

1 )現病歴:受診3週間前から微熱が続き，顔面に

皮疹を認めた。 1週間前から咳，呼吸困難も認め，

寝たきりとなっていた。全身状態悪化のため2009

年7月当院救急外来へ搬送された。

2)既往歴・家族歴など:膝原病疑いで入院歴あり。

無職，タバコ・ 20本/日，アルコール・ビール

350ml 2本/日、 10年以上前に韓国より来日。

3)診療所見:<血圧>128170mmHg， <脈拍>141/分，

<体:j昆>38.1oC， Sp02 97 -100% 

意識レベル:E4VtM5-6 呼吸音・両側で coarse
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crackle (+) 

4)主な検査データ:

<血液検査 (10/26来院時)>TP 7.1 g/dl企L旦L皇

E/dl CHE 112 IU GOT 1076 IU GPT 130 1ULDH 

2938 IU CPK 1800 IU T-BIL 1.4 mg/dl ALP 1304 IU 

AMY 227 IUリバーゼ 132IU BUN 24 mg:/dlCR:廿4

0.64 mg/dl Na 130 mEq/1 K 4.4 mEq/l CA 7.4 mg/dl 

CRP 1.8 mg:/d1 GLU 139 mg/dl WBC 11.6 10*3/μl 

RBC 419 10*4/μ1 HB 11.3 g/dl HT 35.4 % r旦巳7.4

10士三!.J!JPT-INR 1.09 _QーDせmer9.1 μg:/ml 

<尿検査>潜血+++タンパク+++白血球一 尿

中肺炎球菌抗原(-)， レジオネラ抗原(一)

フェリチン 18810ng:/ml C3 26 mg:/dl C4 10 mg:/ 

d1 sIL-2R-N 3733 U/ml 

ANFハンテイ(+)INDEX 83.0ノTターン DIFFU

抗 RNP抗体(+) 抗 SM抗体(+) 抗 DNA抗

体 7.4IU/ml 抗 DsDNA抗体 64.4IU/ml 

5)画像診断所見:

胸部X線では左下肺野に consolidationがあり，

CTでも阿部位に consolidationを認めた。他， CT 

で傍大動脈リンパ節腫大を認めた。

6 )経過・治療・

来院時，全身状態は不良で，救急外来で診療中に

急速に呼吸，循環状態が悪化。低酸素血症，呼吸

性代謝性アシドーシスを認め，挿管を行い人工呼

吸管理とした。 CT再検で両肺に consolidation-

GGOを認め ARDSと考えた。血液検査では軽度

炎症反応上昇，肝機能障害，汎血球減少を認めた。

肺炎による septicshock， ARDS， DICと考えられ

た。翌日，気管支鏡で肺胞出血を指摘され，また

経過，背景から基礎疾患検索が必要と考え，各種

自己抗体やホルモン検査を行い， SLEを示唆する

所見が得られた。入院時採取分の血液培養2セッ

ト，略疾培養から Pseudomonasaeruginosaが検出

された。徐々に状態悪化し， day4に死亡された。

7)手術所見:手術なし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項)

(l)SLEの関与は?SLEの臓器病変はあるか?

(2)P. aeruginosaの entryは肺なのか?肺以外の感染

源は?

(3)CTで認められた傍大動脈リンパ節腫大は，炎症

性?腫蕩?SLEが関係しているのか?

(4)肺胞出血は SLEによるもの?肺炎によるもの?

9. 剖検情報:

1 )剖検診断と病理所見:



主病変:全身性エリテマトーデス(未治療)

Pseudomonas aeruginosa敗血症

大葉性肺炎(左下葉，出血性，グラム陰性梓菌

+) 

急性間質性肺炎

臓側胸膜浮腫，壁側胸膜との線維素性癒着

両側胸水貯留(左;400cc，右;500cc，黄褐色

混濁)

血球貧食像(骨髄・肝臓)

出血傾向(胃・盲腸・直腸粘膜，気管粘膜，勝

脱粘膜)

諸臓器うっ血(牌・腎)

ループス腎炎 (ISN/RPS分類 (2004年)Class III 

(A) ) 

50%未満の糸球体に actIveなメサンギウム増生

を認める

両側肺下葉外側対称性線維化(ごく軽度)

腎髄質浮腫著明

全身浮腫 四肢末端により強い

顔面色素沈着，紫斑(小豆大，多数)

全身リンパ節腫脹・壊死

牌臓に粟粒大の白色小壊死巣散在

慢性肝炎(脂肪変性が目立つ)

2 )担当病理医:西尾真理，今井幸弘

3 )病理医からのコメント.

剖検時，顔面の色素沈着と全身の浮腫を認めた。

両肺には著明な出血性肺炎を認め，好中球浸潤と

壊死の目立つ部分に一致して少数のグラム陰性梓

菌を認めた。その他の部分には著明な急性間質性

肺炎を認めた。肝・骨髄には血球貧食像も確認さ

れ，やはり敗血症と考えられた。

SLEに関しては，両肺の背外側に対称性の線維

化はごく軽度認められるのみで，腎にはループス

腎炎， リンパ節と牌臓に SLEリンパ節症として

矛盾しない所見を認めた。肝の所見は actIVeな自

己免疫性肝炎にはあまり合致せず，ルポイド肝炎

の合併かどうかは不明である。

過 去 の論文等では P.aeruginosa敗血症

とneutropeniaの関連がしばしば取り上げら

れ，本症例では neutropeniaは軽度で、あったが，

lymphocytopeniaが顕著 (lymphocyteが約1/10に減

少)であった。 lymphocytopeniaのみでは易感染

状態を招かないと言われてきたが，近年では SLE

症例で lymphocytopeniaも感染リスク増大に関与

するとも報告されている (QJ Med 2006 ; 99 : 37 

-47)。

本症例は顕著な neutropeniaを伴わずに生じた

やや稀な P.aeruginosa敗血症の症例とも解釈でき

るが，未治療の SLEで，著明な lymphocytopenia

をきたしていたことに伴う易感染状態が背景に

あったと解釈しでも矛盾はなく， P. aeruginosa肺

炎から敗血症， ARDSを生じ死に至った可能性を

最も考える。

10. 考察

市中緑膿菌性肺炎から敗血症性ショック， DIC， 

ARDS瓜tIOFとなり，急激な経過をたどった一例と考

えた。緑膿菌は，重症化しやすい院内感染の起炎菌で

あるが，弱毒菌であり，市中感染症の起炎菌となるこ

とはまれである。市中緑膿菌肺炎は①免疫不全患者

(HIV患者，臓器移植後等)②抗菌薬多用③嚢胞性線

維症，気管支拡張症等の肺の構造異常④ COPD増悪

を繰り返しステロイド，抗菌薬を頻回投与している

場合に主にみられる。

基礎疾患として SLEの関与が考えられたが，未治

療 SLEの白血球減少はリンパ球減少が主体であり，

このリンパ球減少は易感染性を招かないといわれる。

軽度の好中球減少もよく伴うが，著しい減少は SLE

以外の原因が多い。まれに SLEによる骨髄低形成に

よるものカtある。

第5回中央市民病院 CPC報告

[症例 1] 

l.症例テーマ:成人T細胞性白血病に進行性多巣性白

質脳症を合併した一例

2. 診療科，主治医・受持医:

免疫血液内科瀧内曜子，

神経内科吉田亘佑，山本司郎，

初期研修医松本隆作

3. CPC開催日:平成22年 1月13日

4. 発表者:臨床側松本隆作，

病理側西尾真理

5. 患 者:66歳男性

6 臨床診断・進行性多巣性白質脳症 (PML)，成人

T細胞性白血病 (ATL)

7 剖検診断・慢性型成人T細胞白血病 (CHOP療法

後)，進行性多巣性白質脳症

8. 臨床情報:

1 )現病歴:慢性B型肝炎のため近医通院していた

が， H17年 1月の時点で WBC7300，うち異常リ



ンパ球が22%出現し，末梢血中日owercellの存在

とHTLV-1陽性より慢性型成人T細胞白血病/リン

パ腫 (ATLlL) と診断された。経過観察中徐々に

末梢血中異常リンパ球増加し治療目的でH21年

2月当院紹介，エンテカピル内服併用で 3コース

の減量 CHOP療法を施行。治療抵抗性でありサ

ルベージ療法を検討されていた。

7月，入浴中気分不良を自覚し，歩いてベッド

まで戻ったが下肢の脱力が強かった。翌朝階下の

住人が水漏れに気付き，訪室したところ床に倒れ

ており，当院救急、外来へ搬送され入院となった。

2)既往歴・家族歴など:慢性B型肝炎(発症時期不

詳、内服薬なし) H19年 7月肺クリプトコッカ

ス症(抗真菌薬内服により軽快)

3)診療所見:

<血圧>128/80mmHg. <脈拍>60/分整.<体温

>36.0t. SpOz95% (RA)意識:JCS : 2 GCS : 

E4V4M6 脱抑制著明 見当識・日付は正解する

が場所・年齢・人物名は誤答

眼験結膜貧血なし。口腔内異常なし。項部硬直な

し。表在リンパ節腫脹なし。呼吸音・肺音異常な

し。腹部平坦軟，肝牌腫触知せず。体幹失調あり

(左へ傾く)。

4)主な検査データ:

<CBC> WBC 1600/μ1 (異常リンパ球29%) 

RBC 383万/μ1Hb 12.3 g/d1 Ht 36.0 % MCV 94 fl 

P1t 10.8万/μ1Reti 8 %。

<生化学>BUN 29 mg/d1 Cre 1.02 mg/d1 AST 35 

IUALT 38 IU LDH 210 IU TP 6.0 g/d1 A1b 3.9 g/d1 

G1ob2.1 g/d1 T-Bi1 0.7 mg/d1 ALP 138 IU GTP 50 IU 

UA 8.1 mg/d1 Na 143 mEq/1 K 3.7 mEq/1 Ca 8.9 mg/d1 

CRP 0.5 mg/d1 G1u 115 mg/d1 Hb1C 5.6 %証主三E

1932 U/m1 HBV-DNA 5.9 クリブ9トコッカスネオ

フォルマンス抗原陽性

<凝固系>APTT 30.2秒 APTT%104.2 % PT活

↑生 96.4% PT-INR 1.00 Fig 474 mg/d1 Dダイマー

3.6μg/m1 

<髄液>外観透明初圧14cmH20 細胞数 2/3

(単核O多核 2)

蛋 白46mg/d1 糖71mg/d1 C1 127 mEq/1 HSV・

CMV . EBV . VZV-DNA感度以下

JC virus-DNA 9.25 x 10̂4 copv BKvirus-DNA 1.9 x 

盟笠旦陛 ADA1.4 IU/1 

sIL-2Rく50U/m1 その他培養・細胞診異常なし

5 )画像診断所見:頭部 CTで白質に一致して high
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density areaあり

6 )経過・治療:

画像所見・髄液検査結果より進行性多巣性白質

脳症 (PML) と診断し，メフロキン内服を開始。

徐々に意識障害が進行し 画像上も白質病変が拡

大し，リスペリドン内服追加。入院約半月後から

JCS300の状態が続いていた。 JCvirus-DNAの高

値が持続し，白質病変も拡大の一途を辿った。原

疾患に関しては sobuzoxane内服で. WBC3000~ 

5000. 異常リンパ球20%前後と安定しており，コ

ントロール良好であった。

入院約 1 ヶ月後から炎症所見の乏しい37~380C台

の発熱が続き. 5 秒~10秒程度の無呼吸が見られ

るようになった。入院約 2ヵ月後. HR30~40台

の徐脈，日匝吐，両側瞳孔散大，対光反射消失を認

め，翌日も無呼吸が続き，徐々に血圧低下，永眠

された。

7)症例の問題点(剖検で解明したかった事項): 

(1)直接死因は PMLを原因とする脳ヘルニアによる

と考えられたが，他の要因は考えられないか(感

染症やATLの浸潤による臓器障害など)。

(2)ATLlLの臓器浸潤の有無，特に中枢神経浸潤がな

かったか。

9. 剖検情報:

1 )剖検診断と病理所見:

主病変:

慢性型成人T細胞白血病 CHOP療法後

リンパ節，肺の小血管周囲にくびれた核を有す

るCD3陽性の ATLcell残存

肉眼的なリンパ節腫張目立たず

進行性多巣性白質脳症

血管の走行と無関係な白質に及ぶ脱髄病変，灰

白質保たれる

大大脳静脈血栓疑い

脳浮腫(脳重量1470g)視床，後頭葉下回橋

梗塞

蝶形骨縁ヘルニア(圧痕あり).鳥距・橋出血

関連病変:

両側高度急J性肺うっ血肺静脈枝，毛細血管拡張

目立つ

ショック腎尿細管変性

ショック肝肝細胞変性脂肪変性を伴う肝細

胞脱落

消化管粘膜下層小血管拡張， うっ血

終末期巣状醇炎



その他の病変.

B型肝炎肝線維症 (p-p，P-C線維化)

副腎皮質過形成(最大の結節は 7mm大，ほか両

側に米粒大数個)

前立腺肥大

2 )担当病理医西尾真理，今井幸弘

3 )病理医からのコメント:

血管周囲などにみられたリンパ球の核異型は目

立たじ，リンパ節腫大も目立たなかったが， CD3 

陽性異型Tリンパ球をリンパ節，肺の小血管周囲

に散見した。肉眼的に浸潤が疑われた肝，腎，副

腎にはやや大型の核を有するリンパ球の巣状の浸

潤を認めたが， CD3免疫染色では明らかな核異

型は確認されなかった。肝では脂肪変性の強い領

域に一致して肝細胞の脱落を認め，薬剤の影響が

考えられた。腎尿細管には急性尿細管壊死とはし

がたいものの，尿細管上皮の変性を散見し，これ

も薬剤の影響が考えられた。

10 考察-

PMLは JCYに起因する進行性で致死的な疾患であ

り，免疫不全における代表的な日和見感染症であるが，

AIDSの増加とともに急増している。圏内では ATL/L

または HTLY-1キャリアを基礎疾患とする PMLは1

~2 例/2 年程度(全体の10%弱)である。発症後

3~6 カ月で死亡の転機を辿ることがほとんどであ

る。髄i夜PCRにより診断が容易になった。治療薬と

して， HIY関連 PMLにおける HAART療法が唯一エ

ピデンスが確立された治療手段で、あり，本症例では当

院で SLEを基礎疾患とする PMLにおいて有効性が認

められたことのあるメフロキンを使用した。この他シ

タラピン・シドフォピ、ル・インターフエロン日などの

報告も散見されるが，いずれもエピデンスは確立して

いない。

[症例 2J

l 症例テーマ:HBY既感染者に発症した急性肝不全

の一例

2. 診療科，主治医・受持医:初期研修医松本知訓，

消化器内科堂垣美紀，杉ノ下与志樹

3. CPC聞佳日:平成22年 l月13日

4. 発表者.臨床側松本知訓，

病理 側 前 田 尚 子

5. 患 者 :71歳女性

6. 臨床診断 :B型肝炎ウイルスキャリア激症化，急

性肝不全

7. 剖検診断:急性肝炎，敗血症

8. 臨床情報:

1 )現病歴:2003年 3月A病院での採血にて HBsAg

(:!:)であったが肝機能障害は認めず， 2003年

10月B整形外科では HBsAg(-)であった。 B

整形外科で2007年4月より関節リ!ウマチに対し

メトトレキサート・レミケード.PSLの投与開始，

2008年8月以降メトトレキサート・葉酸・ヒュ

ミラ(抗 TNFa抗体). PSLにて加療されていた。

2009年7月， B整形外科の採血で肝機能障害を認

め， C内科紹介。薬剤性肝障害を考えメトトレ

キサート・葉酸・ヒュミラを中止， PSL増量の上，

グリチルリチン酸を点滴し加療していた。しかし

黄痘・全身倦怠感が出現し， A病院受診。著明な

肝機能障害を認め，当院転送となった。

2)既往歴・家族歴など:慢性関節リウマチ (1998年

発症)，左人工股関節置換術，他者からの輸血歴

なし，父:胃癌 母:肺癌，肝疾患には特記すべ

きものなし，アルコール・タノfコ(一)

3 )診療所見:意識清明 HR77/min， BP 1l0176mmHg， 

BT 36.3
0

C， Sp02 98% 

黄痘著明。心音・呼吸音:異常なし。 腹部:平坦・

軟，臓周囲に軽度圧痛あり，肝牌触知せず。四肢:

浮腫なし，羽ばたき振戦なし
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4)主な検査データ.

<血液生化学>WBC9900/μ1. Hb 10.8e:/dl. Plt 3.7 

万/μ1.PT 20.0%. HPT 11.3%， D-dimer 15.5μ e:/ 

旦1.TP 6.5g/dl， 全生2.3g/dl，BUN llmg/dl， Cr 

色2生虫g@， I'-bil14.9me:/dl. D-bil10.1me:/dl. AST 

1283IU/1. ALT 645IU/1. LDH 461IU/1. ALP 465IU/1. 

ChE 94IU/1. NH3 72μ e:/d1. Amy 78lU/l， CPK 

55IU/l， Na 137 mEq/l， K 3.6 mEq/l， Ca 7.6 mEq/ 

dl， CRP 0.5mg/dl， Qlu143me:/d1， 1e:G 3360me:/dl. 

IgA 770mg/d1. IgM 132mg/dl， IgE 44.6U/ml， Fe 

148μg/dl 

HBsAe: (+++2_， HBsAb (一)， HBeAg (一)， 

HBeAb (+1. HBclgM (-)， HBcAb (+，抗体

価12.70). HBY-Taa 8訓oe:IU/m1.HCYAb (一)， 

HCY-Taq (一)，抗ミトコンドリア抗体(一)，抗平

滑筋抗体(一)， LEテスト(一)， CMY一IgMく0.80，

EBY-YC-IgG 640倍， EBY-YC-IgMく101音 EB主

-EA-Ie:G 10↑音. EBNA20倍

<尿(前医)>pH 6.0，比重1.010，潜血(一)，蛋

白(一)，糖(一)，ロビリノーゲン正常，ピリルピ

ン (4+)，ケトン体(一)， RBC 0-1/HPF， WBC 1一



5HPF 

5)画像診断所見.

<腹部超音波>肝表面主体に腹水あり。肝はやや

bright。胆嚢壁は全周性に浮腫性変化あり。胆石・

胆管拡張なし。

<腹部 CT(A病院にて)>

肝-左葉の軽度腫大あり。胆嚢:ほほ全周性の壁

の浮腫状肥厚あり。腎:腎実質の増強効果がやや

不良。肝表面・ Douglas寓に少量の腹水あり。

6 )経過・治療:

来院時には急性肝炎重症型の状態であった。 2003

年に HbsAg(土).その後 HBsAg(-)であっ

たのが今回強陽性で，病歴からその後 HBVに感

染しうる機会を認めなかったことから，既感染

HBV既感の再活性化による denovo B型肝炎の可

能性が高いと考えられた。肝|空脳症は認めないが，

家族によれば入院前日に会話の辻棲が合わないな

どdisorientationを疑わせるエピソードもあり，亜

急性型劇症肝炎もしくは遅発型肝不全に準じる病

態で予後不良と予測され. de novo B型肝炎劇症

化であれば致死率がほぼ100%と極めて予後不良

のため，劇症肝炎に準じ PE+HDF. IFN s.エン

テカピルにて加療を開始 ステロイドパルス療法

も併用した。採血上は徐々に GOT/GPT，T-bil， PT 

値の改善を認め，脳症の出現もなく経過良好で

あった。尿量も確保され.Cr値上昇も認めなかっ

たが，体重増加を認め. HDF時に除水をかけた。

PE day 5の後，採血データは改善し脳症も認め

なかったため，翌日は PE+HDFを行わず FFPI0U

補充のみ行ったが，夜間より呼吸苦・ Sp02低

下.Af tachycardiaが出現した。溢水による肺水

腫と考え利尿剤投与とともに. rate controlとし

てヘルベッサー持続投与するも呼吸苦の改善な

く. PE+HDF'除水を再度施行。その途中より

Sp02く90%が続き CPAPにて Sp0290%台をキー

プした。その後も呼吸状態は改善せず，尿量が

著明に減少し，輸液負荷・利尿剤にも反応しな

かったため. Sepsisの可能性を考え血培採取後

MEPM+ VCMを開始した。翌日も状態は悪く，

PE+HDFを行わず家族と相談し BSCの方針とし

た。徐々に浅呼吸化，死亡確認となった。

死亡前日の血培より E.coliが4本中 4本より陽

性と後に判明し全身状態の急激な悪化は Sepsis

の合併によるものと考えられた。
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7)手術所見・手術なし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項): 

-肝不全の原因は HBV既感染からの再活性化によ

るdenovo B型肝炎と考えているが，肝臓の病理

f象はどうか?

・最終的には sepsisを合併していたと考えられるが，

その focusは?

-入院後より体重の増加があるが，腎不全は元々進

行していたのか?

-呼吸不全の原因は?

9. 剖検情報:

1 )部検診断と病理所見:

主病変:

B型肝炎ウイルスキャリア激症化(肝:360g) 

Acute Hepatitis with bridging necrosis 

腎尿細管変性，肺うっ血水腫(左肺:750g，右肺:

790g) 

+急性間質性肺炎 (DiffuseAlveolar Damage) 

出血傾向(右腸腰筋，後腹膜，腹壁，消化管，

腸脱，子宮内膜)

腸脱炎・腎孟腎炎

偶発病変:

慢性関節リウマチ(四肢変形)

子宮平滑筋腫

食道びらん(再生上皮を伴う)

大動脈粥状硬化，細動脈硬化性腎症

2)担当病理医:前田尚子，西尾真理，

今井幸弘

3)病理医からのコメント.

肝臓は著明に萎縮し，組織学的にも大部分が

壊死に陥った急性肝炎像を呈していた。 B型肝炎



ウイルスキャリアからの再活性化によるお novo

B型重症急性肝炎として矛盾しない。背景に線維

化による小葉改築は目立たず，慢性肝障害の所見

は明らかでなかった。尿培養，カテーテル培養は

得られていないが，血液培養で大腸菌が検出され，

敗血症の focusとしては腸脱炎，腎孟腎炎が考え

られる。肝不全および敗血症による血行動態悪化

に伴い，急性呼吸不全，腎不全に至ったと考える。

血小板減少につながる骨髄や牌臓の所見，その他

DICの原因となるような血栓は認めなかった。類

洞内の血栓が原因の一つに考えられたが，標本上

は血栓は明らかではなかった。

10. 考察:

HBV既感染者からの再活性化による denovo B型劇

症肝炎により死亡した一例である。 denovo B型肝炎

は多くは HBV既感染者に強い化学療法等を行った場

合に発症することが知られているが，本症例は今回の

肝炎発症まで HBV既感染であることは認識されてお

らず¥関節リウマチに対し長期間抗 TNFa製剤を含

む免疫抑制療法を受けていた。剖検時には360gと著明

な肝萎縮を呈しており，本症例では敗血症の合併がな

かったとしても救命は不可能であったと考えられる。

HBV既感染者は血中の HBsAgは陰性だが，肝組織中

に HBVが潜伏感染している状態と理解されているが，

剖検肝の背景肝は線維化による小葉改築などは明らか

でなく，今回の肝炎発症までは HBVが潜伏感染した

だけのほぼ正常肝であったところに，死亡前数ヶ月間

で再活性化した HBVの急激な増殖により強い denovo 

肝炎を発症し広範な肝細胞壊死を来したものと推察

される。

第 6回中央市民病院 CPC報告

[症例 1] 

1. 症例テーマ-成人T細胞性白血病に合併した線維性

心内膜炎の一例

2. 診療科，主治医・受持医.

免疫血液内科瀧内 曜子，井上大地，

神経内科吉田亘佑，

循環器内科本田怜史，北井豪

3. CPC闘雀日:平成22年 3月10日

4. 発表者: 臨床側本田怜史

病理側西尾真理

5.患 者 :72歳女性

6. 臨床診断.成人T細胞性白血病リンパ腫 (ATLL)， 
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Loffier心内膜炎，多発↑引出梗塞

7 剖検診断:成人T細胞性白血病リンパ腫，左室内

大血栓，脳梗塞多発

8 臨床情報.

1 )現病歴:H20年 8月，両下肢麻再排尿障害を

認め当院神経内科で HAMと診断。その後，施設

に入所。 H21年 7月より 37度台の発熱あり。呼吸

状態悪化し，近医受診。採血で好酸球優位の白血

球上昇あり，収縮期血圧 80mmHgとショックを

認めた。好酸球増多と臓器障害の原因精査・加療

目的に当院へ転送となった。

2)既往歴・家族歴など・九州出身， HTLV1キャリアー，

HTLV1関連脊髄症 (HAM)，卵巣嚢腫術後，急性

虫垂炎

3)診療所見・

JCS1， BT 38.1 t， BP 90/60mmHg (DOA 3 y )， 

HR 104/min，頚部に 1~2cmのリンパ節腫大あ

り，呼吸音.両肺野に湿性ラ音，心音:汎収縮期

雑音(心尖部)，腹部:平坦，軟，圧痛なし，肝・

牌腫大あり，下肢浮腫あか皮疹なし

4)主な検査データ:

WBC 29400ul/1 (巴osino71%，neutl9%)， RBC 406 

x 104 /μ1， Hb 11.7g/d1， Ht 34.0， P1t 6.2 x 104 

/μ 1， AST 114IU/1， ALT 36 IU/1， LDH 919IU/1， 

CPK 130IU/1， T-Bi1 0.4mg/d1， BUN 11 mg/d1 ， Cre 

0.4mg/d1， Na 128mEq/1， K 4.7mEq/1， CRP 3.4mg/ 

d1， BNP 839pg/m1， APTT 66sec， PT-INR 1.13， D 

-dimer 4.0ug/ml， TAT 15.6ng/m1， A2PI-P 1.0ug/m1， 

sIL2R 178850mg/d1， HTLV-1 (+) 

サザンブロッテイング(末梢血): HTLV-1 

c10nalityが陽性 (2008年 8月は陰性)， PCR: 

T cell receptor yの再構成陽性， FISH: FIP1Ll-

PDGFRAキメラ遺伝子検出せず， P-ANCA陰性，

C-ANCA 陰性

心電図:HR106/分，洞調律， 1. II . m . aVL . 

aVF' V4 ~ 6で ST低下

心エコー:Dd/Ds=51134 (mm)， EF=48%，左室

流入血流波形 :E孟A，DcT (E) ; 92ms，推定肺

動脈圧・ 45mmHg，AR: trivia1， MR: II ~ m度，

TR: 1度，心尖部に血栓様エコーあり，心尖部

の一部は壁運動低下あり

5 )画像診断所見.

胸部レントゲン所見:両肺野に軽度うっ血あり

頭部 M即:多発性脳梗塞あり



6)経過・治療:

#ATL:末梢血 HTLV-lclonalityが陽性で ATLlL

(リンパ腫型)と診断。好酸球増多は ATLに続

発するものと考えられたが全身状態不良のため化

学療法は施行せず。

#好酸球増多:ATLlLにより IL-5などのサイト

カインが産生され，抗酸球増多を引き起こしてい

ると考えられた。心エコーで左室内に巨大血栓様

エコーあり， Loffier心内膜炎により心不全をき

たしているものと考えられた。多発性脳梗塞の塞

栓源は心尖部血栓と考えられた。好酸球増多に対

しCyA+ステロイド療法を行い，以後ステロイド

は漸減していった。末梢血の好酸球は速やかに減

少し肝牌腫・リンパ節腫脹も軽快し，意識障害

も著明に改善した。心不全は利尿剤・ Fブロッ

カーの併用でコントロールしていたが，抗凝固療

法にでも心尖部血栓は改善せず。 9月より急速に

LDHが上昇， sIL2R 76700mg/dlと高値で， ATL 

の増悪が疑われたが血液検査，画像では確証が得

られなかった。その後，急速に意識状態不良とな

り10月ごろより尿量低下，ほほ無尿となり，循環

動態悪化し，多臓器不全により死亡確認となった。

7)手術所見.手術なし

8)症例の問題点(剖検で解明したかった事項): 

(1)心尖部の血栓様エコーは本当に血栓であったの

か?

(2)好酸球による心筋・弁障害の所見 (Loffier症候群

の所見)はあったのか?

(3)最終的には腎不全が進行し死亡となったが腎不全

の原因は何か? (好酸球や腫蕩細胞の浸潤はあっ

たか)

9. 剖検情報.

1 )剖検診断と病理所見.

主病変:

成人T細胞白血病 (ATL)HTLV-l感染に伴う

リンパ節に CD3+異型Tリンパ球多数(リンパ

節腫大目立たず)

肝(主に類洞内，一部門脈域)，牌(血管周囲

線維化伴う)， 

骨髄，肺に CD3+異型Tリンパ球浸潤

HTLV-l associated myelopathy (HAM) 

髄鞘の脱落，空胞化，軸索の膨化，腫大，泡沫

細胞浸浸潤

細血管周囲に GFAP陽性グリア突起の増生

胸髄側索，前索に強く，胸髄後索や腰髄側索に
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も軽度認める

線維形成性心内膜炎 (Loffier心内膜炎)

左室心尖部に厚い器質化血栓

心内膜下に目立つ網目状，霜降り状の線維化

びまん性心内膜肥厚

好酸球浸潤は目立たず

血栓の内側にも異型細胞を混じるが，血栓付着

部には認めず

僧帽弁，三尖弁弁尖軽度肥厚血栓付着なし

弁輪径 T弁1O.5cm，PA弁6.5cm，M弁lO.5cm，

A弁7.5cm

関連病変.

多発脳梗塞頭頂葉に最多，その他の大脳皮質，

小脳にも認める

皮質，皮質下白質に小豆大陳旧性梗塞 画像の

部位に一致

近傍の小動脈に器質化フイプリン血栓，支配領

域の梗塞

ショック腎(左1909，右180g)尿細管拡張，髄質

うっ血，浮腫

肝うっ血遠門脈域低潅流パターン，脂肪変性

高度肺うっ血水腫(左740g，右940g)

非うっ血部に diffusealveolar damage (高濃度酸

素投与後)

全身浮腫

その他の病変:

老人性脳萎縮脳重量l040g 加齢性変化

側脳室周囲白質細動脈壁硝子化

基底核細血管壁鉱質沈着

子宮平滑筋腫 5mm大 やや核密度高いが，核

分裂像目立たず

副腎皮質結節状過形成

2)担当病理医:西尾真理，今井幸弘

3)病理医からのコメント.

剖検時点で異型Tリンパ球が多数浸潤していたの

はリンパ節のみで， リンパ節の構造破壊も目立

たなかった。脊髄の所見は HAMとして典型的で

あった。 HAMとATLが合併した比較的稀な症例

と考える。本例の ATLの腫湯細胞数はそれほど

多くはなく，初回のプレドニゾロン治療のみで減

少し他の合併例と同様， ATLの腫蕩細胞数は

比較的少ない状態で推移していた可能性を考える。

左室心尖部寄りに厚い器質化血栓，主に心内膜下

の心筋に網目状，霜降り状の線維化，ぴまん性心

内膜肥厚を認めた。剖検時点では好酸球浸潤は目



立たなかったが，好酸球が非常に増えた時期には

心内膜や心筋にも好酸球浸潤があったものと推定

される。骨髄に好酸球や骨髄球系の芽球の増加は

目立たず，好酸球性白血病の合併を示唆する所見

はみられなかった。

脳細動脈枝内に器質化フイブリン血栓，近傍の皮

質，皮質下白質に融解壊死を認め，生前の画像に

あった散在性の小梗塞巣の部位に一致した。皮質

下の小病変は，血栓か，心臓からの塞栓かは別と

しても細血管の支配領域に一致した梗塞と考えら

れる。血管周囲性の組織破壊後変化は目立たず，

好酸球増多症(HES)による変化ではないと考える。

HAMとして典型的な像を認めたのは錐体交差レ

ベルE下で， HAMの脳病変の所見は認められず，

本症例の大脳の病変はいずれも上記の梗塞として

説明できるものと考える。

HESに伴う中枢神経症状は報告があり，好酸球

が産生する neurotoxinによるものであるとする説

もあるが，これらに対応する脳病変(寄生虫や，

梗塞巣を除く)の組織像は報告されていないよう

である。

急性期の好酸球浸潤に伴う心筋破壊から回復した

後も，心内膜の線維性肥厚と心筋聞の線維化が進

行し，また心室内を埋めるように血栓が存在した

ことで左室容量が減少，僧帽弁の弁尖硬化による

逆流も加わって，左心不全をきたし，肺うっ血，

呼吸不全，ショック状態となり死亡した可能性を

最も考える。

10. 考察:

本例は Loffler症候群により心不全，ショックを来し

ていた。 CyA+ステロイド療法で好酸球数は速やかに

低下したが，心病変は不可逆性であった。過去にス

テロイドに反応し改善を認めた例も報告されているが，

本例ではおそらく心筋の線維化が不可逆性に進行して

しまっていたためと考えられる。

[症例2J

1. 症例テーマ 慢性間質性肺炎の経過中に合併した急

性呼吸不全の一例

2. 診療科，主治医・受持医:初期研修医小山智史，

呼吸器内科村瀬公彦

3. CPC開佳日.平成22年 3月10日

4. 発 表者:臨床側小山智史，

病 理 側 前 田 尚 子

5. 患 者:73歳男性

6. 臨床診断:慢性間質性肺炎，急性呼吸不全，肺癌

7 剖検診断:慢性間質性肺炎，肺癌，誤暁性肺炎疑

1ハ

8. 臨床情報.

1 )現病歴:2009年 1月ごろより労作時呼吸困難を

自覚。咳験・呼吸困難あり他院受診し，著明な低

酸素血症を認め，間質性肺炎が疑われて2009年 2

月当院呼吸器内科紹介，即日入院となった。画像

上，蜂巣肺著明であり間質性肺炎が疑われるも各

種自己抗体等は陰性で，他の原因も指摘されず特

発性肺線維症と診断した。ステロイドパルス療法

でも著変なく，在宅酸素療法を導入し退院とした。

また，胸部 CTで左肺門部に腫溜影と縦隔リンパ

節腫大を認め，気管支鏡生検を施行したが採取不

良で診断には至らず，肺癌としても治療適応はな

く経過観察とした。退院後， 5月頃より呼吸状態

の悪化，下腿浮腫の出現に対しネオーラル，ラシッ

クスを開始し経過観察していた。 12月，突然呼吸

困難感を生じ呼吸器内科外来受診。低酸素血症を

認め緊急入院となった。

2 )既往歴・家族歴など:奪麻疹・慢性閉塞性肺疾患

(未加療)既往あり，職業:電気工事業(粉塵暴

露あり)，飲酒:なし，喫煙・ l日20本50年 (2009.

1月より禁煙)，ペット.なし，ハト暴露:なし，

羽毛布団の使用なし，アレルギー:アスピリン

3 )診療所見・身長:165cm，体重:72kg，血圧:

145186mmHg，脈拍:65/分， Sp02 : 73 -93% (l5L) ， 

体温:36.4
0

C，頭頚部:顔面の浮腫・結膜充血著明，

胸部:両側下肺野に捻髪音を聴取，心雑音は聴取

せず，腹部:肥満にて膨隆・軟，四肢:浮腫著明・

手指にばち指認める

4)主な検査データ

<血液ガス分析 >pH7.445， pC02 34.3mmHg， 

p0260.0mmHg， HC03-23.0 mEqlL 

<血液検査>TP5.6g/dl， Alb 3.4g/dl， Glob 2.2g/ 

dl， GOT 35IU， GPT 47IU， LDH 488IU， CPK 

137IU， T-bil 1.4mg/dl， ALP 127IU， LAP 67IU， 

AMY 32IU， LDH 488IU， BUN 38mg/dl. Cr 1.27 

mg/dl， Na 144 mEq/L， K 4.6 mEq/L， CI 108 mEqI 

L， TG 100mg/dl. T-chol 163 mg/dl. CRP 0.4 mg/ 

dl， WBC 6800/μ1， Hb 18.1g/dl， Plt 159000/μl 

ProGRP 37.5 pg/ml， CYFRA 5.4 ng/ml. CEA 32.8 

ng/ml， D-dimer 1.8μg/ml， SP-D 339ng!ml， KL-6 

1304U/ml. 

<細菌学的検査>インフルエンザ迅速診断(一)， 



尿中レジオネラ抗原(一)，尿中肺炎球菌抗原(一)， 

s-Dグルカン(一) 曙疾培養・細菌培養 E.coli

(ESBL産生)/MSSA (+)・貧食像(一)

5 )画像診断所見:胸腹部造影 CT:間質影の悪化・

浸潤影の出現なし，明らかな肺塞栓症の所見なし。

左下葉の腫癌により左下肺動脈の狭小化あり。経

胸壁心工コー:右心系の拡大著明，心室中隔は左

室側に圧排され，明らかな左室壁運動異常なし。

6)経過・治療:明らかな間質性肺炎増悪を示唆する

所見を認めず，肺炎・肺塞栓などが鑑別に挙がる

もこれらを示唆する所見は指摘されず。シクロ

フォスフアミド・ステロイドパルス療法を施行す

るも改善を認めず，高濃度酸素投与を常時必要と

し労作時には15L酸素投与でも Sp0290%台を保

つことが難しい状態で経過した。入院23日目ごろ

より呼吸状態が悪化に転じ， 25日目より呼吸困難

感著明となったため御家族と相談のうえフエンタ

ニルの持続皮下注射を開始した。 26日目，夜間突

然の恒吐とともに胸痛を訴え， Sp02低下・徐脈

を経て心停止に至り死亡された。

7)症例の問題点(剖検で解明したかった事項)・

(1)肺病変は特発性間質性肺炎として病理的に妥当で

あるか

(2)画像上間質性肺炎の急性増悪の所見はないが，呼

吸不全の進行の原因は他にないか

(3)細菌性肺炎は病態に関与していたのか

(4)心停止直前に胸痛の訴えがあったが，急性心筋梗

塞や肺塞栓の発症はないか

(5)左肺門部の腫癌影は肺癌として一致するか，その

組織型

9 剖検情報・

1 )剖検診断と病理所見:

主病変・

間質性肺炎

ステロイド，免疫抑制剤使用中，喫煙歴あり，

塵肺曝露不明

両側下葉，特に胸膜側に強い線維化，蜂寓肺様

変化

右肺一胸膜直下により強い

左肺一腹側でまだら状， UIP様の線維化

肺動脈末梢まで粥状硬化，右房，右室拡張(慢

性肺高血圧)

肺動脈枝器質化血栓極少数

細気管支リンパ球浸潤

気道内異物認めず(胃内には粥状食誼多量にあ

60 

り)

気管，主気管支粘膜充血，気管背側粘膜ぴらん

気管支肺炎右下葉中心

粘j夜，好中球，異物型巨細胞あり，菌塊認め

ず

多血症

左室，右室壁肥厚(代償性)

多臓器うっ血肝(中心静脈拡張)，腎

原発性肺癌(小細胞癌 apT2N1MO) 

左肺門部に壊死を伴った腫癌

肺門部リンパ節転移(縦隔リンパ節には転移な

し)

太い気管支には狭窄，閉塞なし

A8の一部が両側から圧排され一部狭窄するも

閉塞なし

明らかな臓器転移を認めず

前立腺癌

その他の病変:

両肺上葉多発ブラ(喫煙の影響)

動脈硬化症

大動脈粥状硬化胸腹部一中等度，腎動脈より

末梢一高度

腎糸球体硬化細動脈硝子化

虫垂切除後右下腹部手術痕 回盲部の癒着目立

たず

右下腿前面皮膚に潰蕩痴皮化

S状結腸 Ip病変 2個 tubularadenoma， low 

grad巴

終末期豚炎膝頭部・尾部に脂肪織けん化

右腎下極単房性嚢胞 5cm大

副腎皮質問質出血

2)担当病理医:前田尚子，西尾真理，

今井幸弘

3)病理医からのコメント:

死亡4目前に特に誘引なく呼吸状態が悪化し死

亡当日，突然胆吐後に呼吸状態悪化，最後まで意

識障害を伴わず心停止に至った症例で，急性心筋

梗塞の所見，肺塞栓の所見を認めなかった。右下

葉の一部に気管支肺炎を認めたが，生前にも剖検

時にも気管内に明らかな誤l庶物は確認されなかっ

た。

10 考察:

他に急死の原因となるような疾患がないことから，

強い間質性肺炎にわずかな気管支肺炎が重なり，死に

至ったものと考える。


