アレルギー・リウマチ内科　解説解答編

1998年度

	１　血管炎症候群について，その傷害される血管の大きさを大血管，中小筋型動脈，毛細血管と分けた場合，それぞれ属する疾患を２つ以上挙げ，その特徴を簡潔に記せ。


解答

＜大血管を侵すもの＞側頭動脈炎temporal arteritis，大動脈炎症候群aortitis syndrome

＜中小筋型動脈を侵すもの＞古典的 結節性多発動脈炎classic PN，川崎病

＜毛細血管を侵すもの＞microscopic polyangitis，Wegener肉芽腫症，アレルギー性肉芽腫性血管炎，Henoch-Schönlein紫斑病

以下それぞれについて簡潔に特徴を述べる。

○側頭動脈炎temporal arteritis
・50歳以上の女性に多い。
・頭部に行く動脈を中心に侵す肉芽腫性動脈炎。とくに浅側頭動脈。
・発熱（fever of unknown origin），関節痛
  頭痛（側頭動脈部を中心とした拍動性頭痛）＋側頭部の索状硬結（側頭動脈です），
  貧血，血沈↑↑が特徴的である。
・筋肉痛はあったりなかったり←リウマチ性多発性筋痛症の合併は50%であることを反映。
・未治療でいたりすると視力障害。失明のおそれがあるのでコワイ。
  ちゃんと治療してれば予防できる。

○大動脈炎症候群（高安病）Takayasu arteritis
・大動脈や肺動脈といった太い動脈を侵す肉芽腫性動脈炎。
・20～30歳代の女性に多い。
・大動脈が最多で，特に大動脈弓や鎖骨下動脈に頻発。次が肺動脈（40%）。
・脈なし病といわれるように上肢の血圧の著しい左右差・低下。
・側頸部，腹部などでbruit(+)。

●Classic PN
・40～60歳に好発，男性に多い。
・中小筋型動脈の動脈壁にまず全層性の炎症→ フィブリノイド壊死。
・不定愁訴が多い：長期間の発熱，体重減少など。
・腎病変は虚血によるもので，腎不全・高血圧をきたす。
・関節炎；多発性単神経炎；皮疹，紫斑，皮下結節（←｢結節性｣）；
  心不全，心筋梗塞；脳出血  など。
・Microscopic polyangitisと異なり，肺は侵されず，糸球体腎炎もみられない。

●川崎病
・乳幼児。
・中小動脈（冠動脈も侵されうる！）を主として侵す血管炎。
・MCLS（mucocutaneous lymph node syndrome）という別名の通り，
  粘膜，皮膚，リンパ節も侵される。
・症状は次のとおり（year noteそのまま）。
  ①５日以上続くfever
  ②不定型発疹（発熱後3～4日目に出現）
  ③四肢末端の変化
  ＜急性期＞手足の硬性浮腫  手掌・足底・指先の紅斑
  ＜回復期＞爪皮膚移行部からの膜様落屑
  ④両側眼球結膜の充血
  ⑤口唇・口腔所見
    口唇の紅潮  苺舌  口腔咽頭粘膜のびまん性発赤
  ⑥急性期における有痛性非化膿性頸部リンパ節腫脹

◎Microscopic polyangitis
・臨床症状はだいたいclassic PNに準じる。
・ただし肺の毛細血管が侵され，糸球体腎炎もみられる。
・80%以上でP-ANCA陽性。

◎Wegener肉芽腫症
・30～50歳，やや男性に多い。
・壊死性血管炎と肉芽腫。
・triasは
  ①副鼻腔炎 → 膿性鼻汁，ひどいときは鼻中隔穿孔を起こし鞍鼻をきたす。
  ②肺炎 → 両側性に結節性の空洞状病変
  ③糸球体腎炎 → 腎不全にいたる。
・その他に眼もやられる（眼球突出，上強膜炎）。
・C-ANCA陽性。

◎アレルギー性肉芽腫性血管炎（Churg-Strauss syndrome）
・中小筋型動脈から毛細血管・細静脈・静脈まで侵す。
・好酸球浸潤を伴う肉芽腫が血管壁にみられる。
・喘息の先行，好酸球↑↑，IgE↑    ←｢アレルギー性｣
・肺病変（気管支炎様症状）がメイン。
・腎症状があっても軽いこと以外はmicroscopic polyangitisに似る。実際P-ANCA陽性。

◎Henoch-Schönlein紫斑病
・4～7歳男子に好発する。IgAが関与する全身の細小血管炎である。本態はIgA腎症と同じと
  考えられている。
・急性上気道炎を主とする先行感染後，発熱とともに紫斑（四肢伸側・臀部），
  関節痛，急性腹症で発症。
・紫斑出現後1～3週でIgA腎症様の腎障害があらわれる。

解説

○血管炎とは，血管の壁に起きる炎症のことです。小さな血管から大きな血管まで，どんな臓器の血管でも侵されますが，疾患によってどのタイプの血管がやられるかが決まってます。

○year noteに出てくる血管炎を挙げれば
C心臓・脈管疾患：大動脈炎症候群（＝高安病）
F免ア膠：結節性多発動脈炎（PN），アレルギー性肉芽腫性血管炎，Wegener肉芽腫症，
         側頭動脈炎（その類似疾患としてリウマチ性多発性筋痛症），川崎病，悪性関節リウマチ
G血液：Henoch-Schönlein紫斑病
といったところです。これらを傷害血管別にすると上記解答例のようになります。
アレルギー・リウマチ領域の疾患だけでは数が足りなくなってしまうのが嫌なところです。

○ここでPolyarteritis nodosaについて一言述べておきましょう。year noteでは記述が混乱していますが，２つの疾患に分けて考えるべきです（国試には不必要？）。中小筋型動脈を侵すのがclassic PNであり，もっと小さな細動脈・細静脈・毛細血管を侵すのがmicroscopic polyangitisです。後者はmicroscopic polyarteritisとも呼ばれますが，侵されるのが動脈だけじゃないのでpolyangitisのほうが適切でしょう。

○これら２つの一番大きな違いは次の点です。
１．糸球体腎炎はmicroscopicのみ。classicのほうの腎病変は虚血によるものが主。
   （classicでも腎病変が主症状です。原因が違うというだけです。）
２．肺の病変はmicroscopicのみ（糸球体・肺の細い血管はmicroscopicのみとでも考えましょう）。
３．ANCA（とくにP-ANCA）陽性なのはmicroscopicのほう。classicでも一部で陽性ですけど。

○ANCA陽性の血管炎は次の３つです。
P-ANCA陽性：microscopic polyangitis，アレルギー性肉芽腫性血管炎
C-ANCA陽性：Wegener肉芽腫症

○血管炎のうち男に多いのはPN，Wegener，Churg-Strauss です。
他に男に多い膠原病として有名なのはReiter症候群，Still病。

	２　60歳の男性が蜂に刺され，約5分後から体中が赤くかゆくなり，顔面がはれ，苦しげな呼吸になり，やがて意識不明になった。もっとも考えられる病態とそれに対する適切な治療法を記せ。


解答

ハチ毒によるアナフィラキシーショックがもっとも考えられる。

意識消失が認められ，重症である。ただちにショックに対する処置を施さねばならない。

症状発現後約5分間の救急処置により予後が決まる！＝golden five minutes

最低限やっておくべきことは，呼吸困難があるのだから気道の確保，epinephrineをまず皮下注，｢ショック｣なのだから輸液，輸液で静脈確保したらepinephrineを今度は静注。

シラバス（＋ハリソン）には次のようになっています。

1. 患者をベッド上安静にし，頭位を下げ，下肢挙上により血液循環を促進し，脳血流量低下を予防する。同時にバイタルサインのチェックを迅速に行なう。

2. Epinephrine皮下注（1000倍のものを0.2～0.5ml）。状況に応じて筋注。Epinephrineの作用時間は短いので，症状および血圧の回復に応じて10~15分ごとに同量またはそれ以上の皮下注or筋注を繰返す。

3. 抗原の吸収阻止。刺された部位より近位をマンシェットで緊縛し，1000倍epinephrineを0.2ml皮下注し，もしあればハチの針を圧迫せずに抜き取る。

4. 気道の確保。頭部後屈，下顎挙上。必要に応じて気管内挿管，気管切開を行なう。チアノーゼの強い場合には酸素吸入を行なう。気道確保しても呼吸状態の回復が悪い場合，人工呼吸，レスピレーターによる呼吸管理が必要となる。

5. 補液。血管を確保し，輸液を開始する。電解質開始液（ソリタT1など）or乳酸加リンゲル液（ソリタT3など）を大量に（1000～2000ml）補い，循環血漿量の減少，血液濃縮に対処する。

6. 血管を確保できたら，epinephrineを静注，低血圧が遷延する場合にはドーパミンを静注。

7. 副腎皮質ステロイドは即効性は期待できないものの，遅発型ショックの発症予防によい。

8. その他，抗ヒスタミン剤（蕁麻疹・血管浮腫に），アミノフィリン（喘息に）。

解説

似た問題が，国試89E-47に出てます。

· ｢アナフィラキシー｣はI型アレルギー反応で，IgE依存性。

· 臨床像は似ているけどIgEの関与なしに起こるものを｢アナフィラキシー様反応｣という。

· ハチに刺された場合は，ハチ毒という異種蛋白が引き起こすI型アレルギー反応。

	３　1982年改訂のアメリカ・リウマチ学会によるSLEの診断基準を記せ。


解答

以下の11項目。このうち4項目以上が存在するとき，SLEと診断される。

1． 頬部紅斑malar rash

2． 円板状紅斑discoid rash

3． 光線過敏症photosensitivity

4． 口腔内潰瘍oral ulcers

5． 関節炎arthritis

6． 漿膜炎serositis（胸膜炎・心膜炎）

7． 腎障害renal disorder（持続性蛋白尿or細胞性円柱）

8． 神経障害neurologic disorder（痙攣or精神障害）

9． 血液学的異常hematologic disorder
（溶血性貧血or白血球減少＜4000 orリンパ球減少＜1500 or血小板減少＜10万）

１０．免疫学的異常immunologic disorder
    （LE細胞(+) or 抗DNA抗体(+) or 抗Sm抗体(+) or 血清梅毒反応が生物学的偽陽性）

１１．抗核抗体antinuclear antibody

解説

１～８が臨床症状，９・１０・１１が検査所見です。

