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本邦 に おける稀少症例に対す るア フ ェ レシ ス に 関す る
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Summ α ry 　We 　conducted 　a　questionnaire　survey 　in　the　26th　allnual 　meeting 　of 　Japanese　Society
for　Apheresis．　 The 　ahn 　of 　this　survey 　is　to　collect 　apheresis 　technique 　and 　ef五cacy 　for　rare 　cases

which 　we 　could 　not 　evaluate 　satisfactorily ．　 Thereafter，　 we 　gather 　and 　presellt　these　evidences 　to
the　over 　the　world 　to　contribute 　therapeutic　apheresis 　in　future．　、Ve　sent 　a　questjonnaire　to　4，090
institutes　which 　are 　subscriber 　Qf

“Therapeutic 　Apheresis　and 　Dialysis”and 　received 　answers 　from
757illstitutes（18．5％）．　OIle　hundred ．thirty　five　institutes　provided　totally　287　cases 　of　apheresis 　for

rare 　cases ．　、Ve　reported 　these 　cases 　of 　apheresis 　for　 rare 　cases 　ill　this　study ．
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要 旨 平成 18年 7 月 28 日 （金）〜7月 29 日 （土）1こ大津市 に て 開催 され た 第 26 回 日本ア フ ェ レ シ ス 学

会学術大会 に て 「稀少症例 に 対 す る ア フ ェ レ シ ス の ご経験 1 に 関す る ア ン ケート調 査 を実施 した．日

本 ア フ ェ レ シ ス 学 会 の 英 文 機 関 誌 で あ る Therapeutic　Apheresis　and 　Dia！ysisの 関連 施 設 4，〔）9〔〕施 設

に 対 して ， ア ン ケート用 紙 を配 布 し て 調査 を 行 っ た．4，09〔〕施設 に ア ン ケ
ー

ト用紙 を送 付 し て，757 施

設 （18．5％） よ り回答 を得た．こ の うら，135施設 か ら延べ 287 症例 の 稀少症例 の提供が あ っ た．それ

ら の 稀少症例 に対 す る ア フ ェ レ シ ス に関 して ， そ の方法 や 症例 の特徴 に関 して報告す る．

1． は じ め に

　平 成 18年 7 月 28 日 （金）〜7N29H （土 ）に 大 津 市

に て 開催 さ れ た第 26 回日本ア フ ェ レ シ ス 学会学術大

会 に て 「稀少症例に対す る ア フ ェ レ シ ス の ご経験」 に

関す る ア ン ケ ート調査 を実施 した ．学術大会に て ア ン

ケート調査 の粗解析を報告 し た が ，
こ の度 ， 改 め て 調

査 内容 を詳細 に検討 した もの を ， 目本ア フ ェ レ シ ス 学

会誌 に て報告す る．

2， 目 的

　第 26 回 日本ア フ ェ レ シ ス 学会学術 大会 の テ ーマ で

あ っ た 「足元 か ら世界 に 向 けて 」 の 基 に ， 普段 ， 我 々

が
．
卜分 に 検討 で き て い な か っ た 稀少症例 に 対す る ア フ

ェ レ シ ス技術お よ び成果 を拾 い 集め，それ を集約 して ，

世界 に発信 し ， 今後の ア フ ェ レ シ ス 治療 に 役立 て て い

2008年 1月 25 日受付，20〔〕8 年 2 月 51 ［受理．

くこ と を目的 と した ．

3． 方 法

　 凵本ア フ ェ レ シ ス 学会 の 英文機関誌で あ る Thera −

peutic　Apheresis　andDialysis の 関連施設 4，090施設

に 対 し て ，ア ン ケ ー ト用紙 を配布 し て 調査 を行 っ た

（図 1）．

　稀少症例 の 定義 と し て は ， 平成 9年 3 月に出さ れ た

「特定疾患対策懇談会　特定疾患治療研究事業に 関す

る対象疾患検討部会報告」で は ， 稀少性を概ね 5 万人

と さ れ て い る．

　特定疾患 （難病） の 定義の 4 要素 と して 「稀 少性 ，

原因不明 ， 効果的 な治療法未確立 ， 生活面 へ の 長期 に

わ た る 支障 1が あげ ら れて い る． こ れ ら を踏 ま えて
，

今 回 の 「稀 少症例」 は，「原 因不 明」 また は 「効 果 的

な 治療法未確 立 」 で ，日本 に お い て 概 ね 5万人以下 の

病態また は疾患を円安 と し た ．

　た だ し，疾患と して は一般的 もし くは保険適応で あ
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FAX 匚

る が，治療方法自体が一般的で は な い 場合 も し くは稀

な疾 患が 合併 し た 症例 な ど は，稀少 な ア フ ェ レ シ ス 症

例 と考え られ る の で ，基本的に 各施設で の 判断 に 委ね

て症例提供をお 願 い し た．
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図 1 ア ン ケート用 紙

ご 6 カ あ 」が とう ござ い 華 L厂二。

　 4，090施設に ア ン ケ ー ト用 紙 を 送付 し て ， 757施設

（18．5％）よ り 同答 を得た．こ の うち，135施設か ら

延 べ 287症例の稀少症例の提供が あ っ た ．本邦で の保

険 の 給付対象 とな る疾患 と血液浄化法は，図 2 の よ う

に な る．ア ン ケ ー
ト調査に よ り提供 い た だ い た症例を ，

保険適応 と判断さ れ た疾患 と保険適応外と判断さ れ た

疾患で分類す る と表 1 と表 2 の よ うに な る．

　 まず，保険適応で あ る と判断さ れ た 疾患 の うち ， 他

の疾患 との合併が よ り稀少 と考え られ る ケ ース や 血液

浄化法が
一
般的に 用 い ら れ る方法以 外の も の を 用 い て

い た痲例を抽出し て表 3 に ま と め て提示 し た．

　全身性 エ リ テ マ トーデ ス （SLE ）自体 は ， 発病率

は 10万人 あ た り 10〜100人 と推定 さ れ て お り ， 稀少

疾患に該当す る と考え ら れ ， そ の 中で 血液浄化法を必

要 と す る症例 は，比較的少な い と考え ら れ る
’）．今同

の調査 に て ， SLE 症例で 肺胞出血を合併 し た 症例で

は ， 血漿交換 ， 免疫 吸着 ，
：：．重濾過血 液吸着，白血球

除去 （LCAP ）療 法な どの 併用 に よ り著効 した症例 が

報告 さ れ て い る．

　天疱瘡 ・類天疱瘡 で は，通常，二 重膜濾過法，免疫

吸着法，血 漿交換 な どが 施行 さ れ る が ，類天疱瘡 に 血

漿交換 と自血球除去療法 （LCAP ）が併用 さ れ て い る

症 例 の 提供 が あ っ た．LCAP の 施行方法 に 関す る詳

細な記載は な か っ た．

　進行性全身1生硬化症 （強皮症 ：PSS ）⊥ 血栓性血 小

板減少性紫斑病 （TTP ）の 合併症例 は医学中央雑誌

で も散見さ れ る
2 ）．報告の あ っ た 2 症例 で 用 い ら れ た

ア フ ェ レ シ ス は， 「航漿交換 と CHF も しくは HD の 併

用 で あ っ た．1例 は ， 有効 で あ り， もう 1例 は悪化 と

の 報告 で あ っ た．

　血 液型不適合妊娠 （P 型 ） は，極 め て 稀な合併症妊

娠で あり，妊娠初期 の 流産を繰 り返 し無治療で は 生児

を 得 る こ と が まず不可 能で あ る．そ の 原因 は抗 P 抗

体 に よ る胎児
・
胎盤組織 へ の 妊娠初期 の 傷害 と考え ら

れ て い る．従 っ て 妊娠初期か ら血 漿交換を行 い
， 十分

に 抗体価を低下 さ せ る こ とが 必要 で あ る o．二 重膜濾

過法に よる 血漿交換 を 57 回施行 した症例の 報告が あ

っ た ．
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図 2 国内で の ア フ ェ レ シ ス 保険適応 （米川元樹 ：日ア フ ェ レ シ ス 会誌 24（3 ）：

　　 92−295，2005 よ り引用 ）

表 1 保険適 応 と判断 され た症例 （212症 例 ）

悪 性関節 リ ウ マ チ

金身性 エ リテ マ ト
ーデ ス （SLE ）

多発性硬 化症

天 疱 瘡

類 天疱 瘡

同秤腎移植

巣状糸球体硬 化症 （FGS ）

血 栓 性血 小板 減少
’
「⊥紫琢1病 （TTP ）

多発 性骨 髄腫

血液型不 適合妊娠 （P 型 ）

溶血 性尿 毒症 症候群 （HUS ）

原発 性 マ ク ロ グ ロ プ リン 血 痒

家族 性 高 コ レ ス テ ロ
ー

ル 血L症　（FH ＞

9369291591317　

　

　

　

　

　

　

1
　

　

　

　

　

　

1

閉塞 性勤 脈硬化痙 （ASO ）

慢性 炎症 性脱髄 性 多発 根神 経炎 （CIDP ）

重症 筋無 力症

ギ ラ ン ・バ レ ー症 候 群

劇疔 肝 炎

急性肝不 全

肝性昏睡

術後 fi］
．
不 全

重症 急
’
「生膵 炎

潰搦 性 大腸炎 （UC ）

呆 物 中毒

エ ン ド トキ シ ン 血 症 ・敗 血症 「主シ ョ ッ ク

735277242918」
畦

　

　

1
　

　

　

　

　

　

11

　潰瘍性大腸 炎 （UC ）の 妊 娠 症 例で は ，
　Hemonetics

を使 用 して Component 　Collection　System を利用 し

た 白血球 除去が施行 さ れ ， 著効 し た と の報告があ っ た ．

　薬物 中毒で は ，
ベ ラ バ ミル 中毒の 症例で ， ア ル ブ ミ

ン 透析 で あ る MARS （Molecular 　 Adsorbent 　 Recir −

culating 　System） を用 い た治療 で 著効 した報告 が あ

っ た．MARS に 関 し て は
， 日本 ア フ ェ レ シ ス 学会 雑

誌の 特集号に詳 し い
3・4）．

　次 い で ， 保険適応が な い と判断 さ れ た 症例の 中 で ，

日本ア フ ェ レ シ ス学会雑誌，日本ア フ ェ レ シ ス 学会編

集の 新版ア フ ェ レ シ ス マ ニ ュ ア ル
1） （2004年 ・秀潤

社）や 医学 中央 雑誌 ， PubMed な ど の 検 索 に て 有効

例や使用報告の 少 な い もの に 関 して ， さらに 洋 しい ア

フ ェ レ シ ス の 条件 や使 用 した血液浄化器 の 情報 を表 4

に 記載 した．

　1［畸 病の γ グロ ブ リン 不 応例 で の ア フ ェ レ シ ス の

使用報 告 は 4例 あ っ た．そ の う ち 2例 は 血 漿交換 ， 2

例 に セ パ セ ル （輸血 用 フ ィ ル ター）を 用 い た 白血球除

去療法 力 施行 さ れ て い た．血漿交換の 有効性は数多く

報告 さ れ て い る 5）が ，セ パ セ ル を 用 い た 症例 は 認 め ら

れ な か っ た ．入 院に て施行さ れ て お り， ス テ ロ イ ドお

よ び γ グ ロ ブ リ ン 製剤が併用 さ れ て い た．他 の 治療
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表 2　保険 適応 外 と判断 され た症例 （78症例 ）

川 崎病

ル ープ ス 膀 胱 炎

若 年性 特発 性 関節 炎 （JIA） に よ る

　血球貪食症候群

Lambert ．Eaton 　myasthenic 　syndrorrie

急 性散 在性脳脊髄 炎 （ADEM ）

chronic 　infantile　neurological ，
　 cutaneous ，　und 　articular （CINCA ）

　 症候 群

Crow．Fukase 症候 群

IssaCS症候群

球後視神経炎

フ ィ ッ シ ャ
ー症 候群

消化 管 べ 一
チ ェ ッ ト病

重症 ア ル コ
ー

ル 性肝炎 　 白血 球増 多症

HELLP 翌壷d民群

Goodpasture 症候群

抗 GBM 抗体 症候 群

41

−

ー

ワ層

1431121152

Neuropathy　of

　POSt　renal 　transplantat ｛on

微 小変 化 ネ フ ロ
ーゼ 症候 群 （MCNS ）

IgA 腎症 ・ネ フ ロ
ーゼ 症 候群

ANCA 関連腎炎

ANCA 関連 性血 管 炎

高中性脂肪 血症

糖尿病 　抗イ ン ス リ ン 抗体 陽性 症候 群

イ ン ス リ ン 受容 体異 常症 B 型

甲状腺 ク リ
ーゼ

ミ トコ ン ド リア異常症

　［1ntDNA3243 （A →G ）］

Fabry 病

拡 張型 心筋 症 （DCM ）

肺 水腫

高 IgE症候群

寒 冷凝 集素 症

　（cold 　agglutinin 　disease： CAD ）

111321211

l1111

1

特発性血小板減少性紫斑病 （ITP ）

特発 性形 質細胞 性 リン パ 腫

形質細 胞 性 白血 病

赤芽 球瘻

真性 多血 症

原発性抗 リン 脂質抗体症 候群

好中球減少症

横 紋 筋融 解症

中毒性表 皮壊死 症 （TEN ）

壊疽性膿皮症

後天性 表皮 水疱 症

強皮症

尋常
’1生卓乞癬

薬 疹

糖尿 病性浮 腫 性硬化症

透析 患者 の 難治 性皮 膚掻痒症

問質性 肺 炎

良性反 復性肝内胆汁鬱滞 症

家 族性 肝 内胆 汁 鬱滞 症

111113323

］

14

ユ

ー

11111

表 3 保 険適応 と判 断 され た 症 例 の うち稀 少 と考 え られた症 例 （8症 例 ）

疾 患 年齢　施行回数　効果判定　　血液浄 化法 血漿分離膜 血 漿成分分離器 　　 吸着器 ・機器

SLE ・肺 胞 出血 29　　 小 詳 有効　　PE ，　HA ，　DFPP ：プ ラ ズ マ フ ロ
ー

エ バ フ ラ ッ ク ス 　 イ ム ソーバ PH 　350
1 2A

　　　　 “
セ レ ソ

ーフ

1 セ ル ソ
ーバ E

類大 疱 瘡 5822 不 詳 PE ，白血球 除去 サ ル フ ラ ッ ク ス カ ス ケード フ ロ ー プ ラ ソート iQ

EC ．20　W
腎移植 後拒 絶 ・CIDP128 6 有効 HA OP −D5　W イ ム ソ

ーバ TR −350
PSS 十 TTP 6136 有効 PE ，　HD プ ラ ズマ フ ロ

ー

40台 3 悪 化 PE ，　CHF プ ラ ズ マ フ ロ ー

P 型 血液型 不 適合 妊娠 3657 著効 DFPP プ ラ ズマ フ ロ
ー

カ ス ケ
ードフ ロ

ー

EC ．20　W
潰瘍性大腸炎 （妊娠症例） 30 4 著効　ト 自血 球除去 Hemonetics

ベ ラ バ ミル 中毒 50 1 著効 Lzル ブ ・ ・ 透析 MARS MARS MARS

SLE ：全身性 エ リテ マ トーデ ス ，　PE ：血 漿交換 ，
　HA ：血液 吸着 ，

　DFPP 　二 重濾 過血漿 交 換法 ，
　HD ：血液透析，　CHF ：持続式 血

液濾 過，MARS ： Molecu ］ar 　Adsorbent　Recirculating　Systeln，　 PSS ：強 皮症 ，　 TTP ：血 栓性 血 小板 減 少 性 紫斑 病．

法よ り有効 ま た は有効 と期待さ れ る た め ， セ パ セ ル に

よ る ア フ ェ レ シ ス が 用 い ら れ た ．

　 ル ープス膀胱炎に 関し て は，医学中央雑誌 の 検索で

は ， ア フ ェ レ シ ス を施行さ れ た症例報告を 2症例認め

た
6・7）．血漿交換 と二 重濾 過血漿交換法 （DFPP ）を施

行 さ れ て い た．免疫抑制剤が併用さ れ て お り， 他に有

効な治療法 が あ るが 副作用 などに よ り使用 で きな い た

め，ア フ ェ レ シ ス 治療が選択 さ れた．入院 に て 週 2 回

の ア フ ェ レ シ ス が施行された．

　若 年性特発性 関節炎 （Juvenile　 Idiopathic　Arthri−

tis；JIA）を合併 し た 血球 貪食症 候群 （HPS ） の ア

フ ェ レ シ ス 症例が報 ttさ れ て い た ．0歳 8 ヶ 月 で 発症

し， プ レ ド ニ ン 加療 で 小 康 を 得 た が 1歳 3 ヶ 月 で

174

HPS を合併 した．免疫抑制 剤，プ レ ドニ ン が 無効 で

あ り，
3 同 PE ＋ HD に て 著効 し速 や か に 改善 し た と

さ れ て い る．他 の 治療法 よ り有効 または有効 と期待 さ

れ る た め ， ア フ ェ レ シ ス が 用 い ら れ た．

　chronic 　infantile　neurological ，　cutaneous 　and

articular （CINCA ）症候群 は ， 生後す ぐに 発症 す る

く1 ＞ 皮疹 ， 〈2 ＞ 中枢神経系病変 と 〈3 ＞ 関節症状を

3 主徴 とす る慢性 自己炎症疾患 で あ る．Neonatal　On −

set 　Multisystemic　lnfiammatory　Disease （NOMID ）

と北米 で は 呼 ばれ て い る．CJAS1 遺伝子 変異が疾患

責任遺伝子 と して 同定 さ れ て い る．CI4SI は ，

“
cold

induced　autoinflammatory 　syndrome
”

か ら命名 さ

れ た も の で あ る ．CI　ISI遺 伝子産物 で あ る cryopyr 一
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表 4　保険適応外 と判断 され た症 例の 中で よ り稀少 と考え られ た 症 例 （27症例 ）

疾患 年齢 施行回数 効果判定 血液浄化法 血漿分離膜 血漿成分分離器 吸着器 ・機器
　 　 　 　 　 　 　 i

抗凝固剤

川崎病 2 1 有効 白血球除去 ゼ パ セ ル

　「 フサ ン

4 1 有効 自血球除去 セパ セル プ サ ン

ル ープ ス 膀胱炎 3913 著効 PE，　DFPP エ バ フ ラ ッ ク ス フ サ ン

4A

JIA，血球貪食症候群 13 著効 PE −IID を直列 プ ラ ズマ フ ロ
ー プ サ ン

CINCA 症候群 12 1 不詳 CHDF コ ア ヒ ビター

Crow、Fukase症 候群 857 有効 PE プ ラズ マ フ ロ
ー

フ サ ン1ヘ パ リン

4512 不変 HA イム ソーバ フ サ ン

PH 　350＆ TR 　350
494 不変 DFPP プ ラズ マ フ ロ ー カ スケードフ ロ ー ヘ パ リ ン

球後視神経炎

消化管べ 一チ ェ ッ ト病

HELLP 症候群

高中性脂肪血症

イン ス リ ン

受容体異常症 B 型

抗イ ン ス リン 抗体陽性

症候群

52

41

95114436

56

80

4

3

32

雲

2

　

2

8

3

有効

有効

IIA

HA

　不詳　　　白血球除去

　不変　　 自血球除去

判定不能　　　 PE

　有効　　　 LDL

有効

有効

PE

DFPP

プラ ズマ フ 卩
一

プ ラ ズマ フ ロ ー

プ ラ ズマ フ ロ ー

プ ラ ズマ フ ロ
ー

EC．LOWOP
・05　W

カ スケ
ー

ドフロ
ー

EC・30　NV
682 不詳 PE プラズマ キ ュ ア

ー
エ バ フ ラ ッ クス

3A

甲状腺クリーゼ 471 著効 PE
ミ トコ ン ドリア異常症 不詳 9 有効 LDL サ ル フ ラ ッ ク ス

Fabry病 4638 有効 LDL サル フ ラ ッ ク ス

高 IgE 症候群 327 不変 DFPP プ ラ ズマ フ ロ
ー カ ス ケードフ ロ ー

赤芽球瘻 425 有効 白血球除去
i1730

真性多血症 ア2 1 有効 自血球除去

中毒性表皮壊死症 63 5 不変 CHDF ，　PE プ ラ ズマ フ ロ ー
．

（TEN ） 763 有効 PE プラズマ フロ
ー

413 著効 DFPP プ ラズマ フ ロ ー カス ケ
ー

ドフ ロ
ー

1730

糖尿病性浮腫性硬化症 60 有効 LDL サル フ ラ ッ クス

一

イム ソ
ーバ

TR 　350

イム ソ
ーバ

TR 　35〔〕

アダカ ラム

フ ァ イ ン セ ル

1丿　：ドソ ー
ノ H
’−

LA．15

リ；ドソ
ー

ノぐ一

LA−40
リポ ソ

ーバ ー

LA ．4〔｝

イム ガ
ー

ド

イム ガ
ー

ド

リヱドソ ーノ母一

LA．15

フサ ン

フサ ン

フ サ ン

ヘ パ リ ン

フ サ ン

ヘ パ リン

フサ ン

ヘ パ リン

ヘ パ リン

ACD
ヘ パ リン

ヘ パ リン

ヘ パ リン

ヘ パ リン

ヘ パ リン

フ サ ン

ヘ パ リン

ヘ パ リン

ヘ パ リン

PE ：血 漿交換，　 HA ：．血液吸着，　DFPP ：二 重濾過．前1漿交換法，　 CHDF ：持続式血 液濾過透析，　 JIA　若年性特発性関節炎

（Juvenile　Idiopathic　Arthritis），
　 CINCA 症候 群 ：Chr〔］nic 　lnfantile　Neur 〔｝logical　Cutane〔〕us 　Articular症 fl英群，　 LDL ： LDL ア

フ ェ レ シ ス．

in の異常が 原因 と な る代表的な乳児期発症 自己炎症

疾 患 で あ る
S｝。ス テ ロ イ ドお よ び免疫抑制剤の併用 が

あ り， 他の 治療法 よ り有効 また は有効 と期待さ れ る と

判 断 さ れたた めア フ ェ レ シ ス が 用 い られ た．有効 i生に

関 して は，回答が なか っ た．

　Crow −Fukase 症 候 群 は ， 本邦 で は 1968 年 に 深 瀬

ら に よ り
“

多発性神経炎及び内分泌異常 を惹起 した孤

立 性骨髄腫
”

と し て 報告 さ れ た．免疫 グ ロ ブ リ ン 異常

が基礎 に存在 し，多発ニ ュ
ー

ロ パ チ
ー

を必須と し，そ

の他の 臨床症状 と し て （ユ）多臓器腫大 ， （2 ）
．
内分泌 ．異

常 ， （3 ）M 一
蛋 白血症 ， （4 ）皮膚 症状 ， （5）骨病 変 な

ど多彩な疔状を併存す る症候群 と定義 し得 る．現在 で

は高月病 ， Crow −Fukase 症候君羊，
　 POEMS 症 候群 ，

PEP 症候群な ど の 名称 で 呼 ばれ て い る 9）．今 回 の 調 査

で は ，
4 症例 の 報告が あ っ た ．有効 が 2 症例 ，

そ の 他

は不変 で あ っ た．1995年以 降 PubMed で も症例報告

が あ る 1°・11 ）．表 4 の よ う に ．血漿交換，DFPP ，免疫吸

着が 用 い ら れ て い る．ステ ロ イ ドや メ ル フ ァ ラ ンが 併
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用 さ れ て い るが ， そ の 副作用に よ り治療が継続で き な

い 場合や IL−6，
　 VEGF の 関与が示 唆さ れ て お りそ れ

ら の 低下 目的 に て ア フ ェ レ シ ス が用 い られ て い る
11 ）．

　 球後視神経炎 の 症例の ア フ ェ レ シ ス 使用例が報告さ

れ て い た．多発性硬化症の合併は記載が な く不詳で あ

っ た．免疫吸着が隔 日 に て 施行 され た ．ス テ ロ イ ドお

よび免疫 グ ロ ブ リン
， 抗菌剤の併用が さ れ て お り， 有

効 で あ っ た との 報告があ り， 他の 治療 法 よ り有効 ま た

は有効 と期待 され る た め ア フ ェ レ シ ス が採用 さ れ た．

医学中央雑誌の検索で は ， ア フ ェ レ シ ス を施行 し た症

例 は見 あた らな か っ た．

　 消化管ベ ーチ ェ ッ ト病で は ， 自血球除去療法を使用

した症例が報告され て い た．べ 一チ ェ ッ ト病 と白血球

除去療法 に関して は ， 日本ア フ ェ レ シ ス学会雑誌に特

集が あ る
12・13 ）．

　 高 中性脂肪 ．血症 で は ， LDL ア フ ェ レ シ ス が用 い ら

れ て お り有効 で あ っ た と の 報告が認 め ら れ た．

　 イ ン ス リ ン 受容体異常 B 型 で は ， 8 回 の 血漿交換が

有効 で あ っ た 報 告が あ っ た．1998 年 に Eriksson ら に

よ りア フ ェ レ シ ス と免疫抑 制剤が有効 で あ っ た症 例報

告 が あ る 14｝．世界的 に も少数 の 症例報告 しか な い ．

　抗 イ ン ス リ ン 抗 体 陽性 症 候 群 で は ， 血 漿 交 換 と

DFPP の症例提供が あ っ た．1例 は有効 で あ っ た と の

報告があ る．血漿交換な ど の ア フ ェ レ シ ス 治療が 有効

で あ っ た と い う報告が散見 さ れ る
正5・16 ）．

　 甲 状 腺 ク リ ーゼ の 症 例 で は ， PCPS 補助 下 で

COBE 　spectra に よ る血漿 交換の著効 した 症例が報告

さ れ て い た ．PubMed で の 古 くは 1973年に報告が あ

る
17）が ， 症例 報告数 はあ ま り多 く見受け られ な か っ

た ．

　 ミ トコ ン ドリア異 常症 ［mtDNA 　3243（A → G）］

は，報告者 か ら以外 は 医中誌 に て 報告を見 い だ せ な か

っ た
1s 〕．腎組織学的に は巣状糸球体硬化症 を呈 し，臨

床的に は ス テ ロ イ ド， サ イ ク ロ ホ ス フ ァ マ イ ド抵抗性

ネ フ ロ ーゼ症候群で ある症例で あ り，LDL ア フ ェ レ

シ ス が施行 さ れ た が ， 不変で あ っ た と報告 され て い る．

　 Fabry 病 は ， α一ガ ラ ク 1・シ ダ ーゼ A の 欠損 に よ る

脂質代謝異常症 で あ る
19 ）．LDL ア フ ェ レ シ ス の 報告

例 が 散見 された． トリヘ キ ソ シ ル セ ラ ミ ドが LDL 分

画 に 約 60％含 まれ る こ と か ら LDL 吸着 を行 う こ とで

トリヘ キ ソ シ ル セ ラ ミ ド低下 を目的 と し ア フ ェ レ シ ス

が 施行 さ れ て い る．

　拡 張型 心 筋症 （DCM ）で は，　 CHDF や CHF に よ

る体 液調節 を行 っ た症例報 告 は 散 見 され るが ，200〔｝

年の Therapeutic　 Apheresisで は，免疫吸 着 の 有効

例が報告さ れ て い る
2 °）．

　高 IgE 症候群で は ，
　 DFPP が 施行 さ れ て お り， 患

者血清中 の 好中球変化能は改善さ れ た が，臨床症状を

改善さ せ る に は 至 ら な か っ た との 報告 で あ っ た．1995

年に報告者 の 論文 が 発表 さ れ て い る
21L

　赤芽球癆は PE が 著効 し た SLE を基礎疾患 と す る

赤芽球癆 の 症例 の 報告 が 認 め ら れ た 2Z〕が，白血 球 除

去療法を使用し た報告は認め ら れ な か っ た ．

　真性多血症は ， ．血L液浄化施行例 の 報告 は 認 め られな

か っ た ．血小板数上昇あり，下腹筋肉内血腫を認め た

た め 出血傾向の コ ン トロ ール の た め 血小板除去が施行

さ れ た症例で あ る．出血 傾向 contro1 の た め 血小板除

去 を 行 い
， 施行前血 小板数 18G万／nlm3 が 施行 翌 日

140万 ／MmS と減少を認め た．

　糖尿病性浮腫性硬化症で は ， 家族性高 コ レ ス テ ロ
ー

ル 血 症 の 患 者 で ， LDL 吸 着 を行 っ て い た が，頚 部

〜上腕の浮腫性硬化が著明 に な り，LDL 吸着を 1／週

と頻回 に行 っ た と こ ろ ， 上 腕挙上 が で き る よ うに な り

全身の硬化が改善した と の報告が あ っ た
23 ）．

4． お わ り に

　以上 ， 提供 された症例の紹介 とな っ たが ， 今回 の検

討 に よ り，保 険適応 と さ れ て い な い 症例 で もエ ビ デ ン

ス が 蓄積さ れ て きて お り，その 有効性 が明 らか に な り

つ つ あ る症例が 多 くあ る こ とが 判 明 し た．今後さ ら に ，

稀少症例に対す る情報交換を活発 に し て 新 た な適応を

見 い だ し て い く こ とが 必要で あ る と考 え られ た ．ア ン

ケ ート に ご協力い た だ き ま し た先生 方に再度謝辞 を申

し上 げ る と と も に ， 今回 ， 集計 し た 症例が 今後 の ア フ

ェ レ シ ス の発展に寄与す る こ と を願 う．
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