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6 − 4 血液浄化療法 が有効で あっ たlgG λ一POEMS （Cr・w ・Fukase）症候群

東京女子 医科大第二 病院内科

○藤井千恵子、大沢裕、西村芳子、庭山淳、篠部道隆、川内喜代隆、

佐中 孜 、大川真
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症例は57歳 女性。 97年 12月右肺 門 リンパ 節腫 脹 を指摘 されたが放置。 98年5 月頃か ら

歩行障害，四肢の 異常感覚が出現 したため，7月当科に入院 とな っ た。四肢末梢の筋力

低下 と手袋靴下型の 分布 を示す異常感覚 を主体 とした脱髄型 P。lyneuropathy， 肝腫大 ，

四 肢 浮腫な どの Chrganomegaly ， 血 中T3　freeT4低 値 ，　 ACrH 高値， 耐糖能障害な どの

Endo 〔minopathy ， 血 中 IgG λ型 の Mon 。clona1　gannepathy，血 管腫 ，色素沈着な どの Skin

change な どの 症候か らlgGλ型POEMS （Crow 　Fukase）症候群 と診断 した。プ レ ドニ ン 60 

投与行 っ たが筋力低下 ， 異常感覚の 改善に 乏しく ， 免疫吸着療法 （M350 　3 回）を施行

した ところ四肢浮腫，下腿筋力の 改善が認め られた 。 神経伝導検査で も運動神経伝導速

度お よび感覚神経 SNAP の 改善が確認され，血 中19G 値の 低下 と関連 して い た 。　 IgG λ 型

POEMS 症候群に 対 して免疫吸着療法が有効 と考えられ報告 した。
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1重 膜 濾 過 血 漿 交 換 療 法 が 奏 功 し た 、 難 治 性 水 疱 類 天 疱 瘡
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症 例 、 59歳 の 女 性 。 1998 年 3月 下 旬 全 身 に 皮 疹 出 現 、 皮 膚 生 検 で 水 疱 性

類 天 疱 瘡 の 診 断 を 受 け 、 Prednisolone （PSL ）に よ る 治 療 を 開 始 さ れ る 。

退 院 後 PSL 減 量 中 に 再 発 し 2 回 目 入 院 、 以 後 Ciclosporin 併 用 ，， 退 院 後 再

nC　PSL 減 量 中 に 、 再 び 全 身 に 水 疱 出 現 し た た め 、 1998 年 12 月 28 日 3回 目 入

院 。 PSL 増 量 を 行 う も 水 疱 改 善 な く 、 抗 上 皮 抗 体 陽 性 で 、
　 PSL に よ る 骨 粗

鬆 症 に 伴 う 腰 椎 多 発 圧 迫 骨 折 も あ り 、 PSL 減 量 と 抗 体 除 去 目 的 で 1999 年 1

月 27 日 よ り π：重 膜 濾 過 血 漿 交 換 療 法 （DFPP ）（血 漿 分 離 器 ： PS −06 、
　 PVA −0

5、 血 漿 成 分 分 離 器 ： Evaflux 　 2A ） を 開 始 ，、
　

tt一
回 目 終 了 後 よ り 水 疱 新 生

は な く な り、 PSL 減 量 を 行 う も 6回 施 行 後 の 2月 23 日 時 点 で は 、 紅 斑 消 失

し 水 疱 形 成 も 見 ら れ ず 皮 膚 症 状 改 善 し て い る 。 今 回 、 難 治 性 水 疱 性 類 天

疱 瘡 症 例 に 対 し て DFPP を 行 い 、 劇 的 に 皮 膚 症 状 が 改 善 し 、
　 PSL の 減 量 も

可 能 で あ っ た
一

例 を 経 験 し た の で 報 告 す る 。
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