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SY5 −6　　　　　　　　　　　　　　シ ン ポジウム 5 「皮膚疾患に対するア フ ェ レシス ー現在と未来一」
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Apheresis 　for　skin　diseases− Present　and 　future 一

膿疱性乾癬にお ける GMA ／GCAP の位置づけ 、 今後の皮膚疾患にお ける展望

　　 順 天 堂 大学　医学部　皮膚科

　　 扇谷咲子、池田 志斈、大熊慶湖
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膿疱性乾癬 （GPP）は、急激な発熱 と と もに全 身の皮膚が潮紅 し、無菌性膿疱 が 多発する稀 な疾患で 、稀少難治性 皮膚疾患 として 公 費対

象 で ある 。病態形 成に は 、活性化 した白lftL球が 関 与 す る と考 え られ て お り、GPP に対 して GMA ／GCAP が 2012年 10 月に 保険適応 とな

っ た。実際の 症例 を提 示 す る と とも に、今後 の 皮膚科領域 に おい ての GMA ／GCAP の 位 置 づ け を呈 したい 。 症例 は 、27歳 女。5歳 時 に

GPP と診 断、26歳 時 に infiiximab（以
．
ド IFX ）治療開始後 は PASI　clear で あ っ た。16 回 目の IFX 投与後妊娠が 判 り同薬 を中止 した 。 妊娠

20週 時に浮腫性紅斑、膿疱が多発 した為 GMAfGCAP を週 2回、計 10回施行 した と こ ろ、厚生労働省研 究班膿 疱 性乾癬重 症 度ス コ ァ は

11 か ら 5 点 に 改善 した。妊 娠 32週 で 出産 後、症 状 が再 燃 し、再度 GMA ／GCAP を施行 した が著 効 しなか っ た。前処置の 上 IFX 再 投与

した とこ ろ 皮疹 は 速や か に改善 した。症状 の 管理や、使用で きる薬斉IJに制限 が あ る妊 娠 中の GPP の 治療法 と して GMA ／GCAP は比 較 的

安全 と考 えた。本法は、体重 が 24kg を超 える症例 で あ れ ば、血 液循 環 動 態 か らは、試行可 能で 、特 に大 きな 副反 応 は 経験 され て い ない 。
現在本法 の GPP に対す る保険適応 は、週 1回、計 5 回を 1 ク ール と して認め られ て い る が、潰瘍性大腸 炎や ク ロ ーン 病で は 週 2 回、計

10回 の イ ン テ ン シ ブ療 法 が 適 応 と して 認め ら れ て お り、今後 は GPP に イ ン テ ン シ ブ療法 を行 うこ と も検討の 余地 が あ る と考え る 。 自験

例 で も 5−6 回目以降 よ り発熱が お さま り、新生膿疱 も徐 々 に 減少 し、計 10 回行 うこ とで 良好 な結 果 を得 る こ とが で きた。今後 は 小 児 へ

の 適応や、壊疽性膿皮症、難 治 性皮膚潰瘍な どへ の 治療拡大が 期待で きる。
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The　positioning　of　GMAtGCAP 　for　pustular　psoriasis　and 　the　outlook 　in　the　skin 　disease．
　　 Department　ofDerrnatolDgy ，　Juntendo　University　Graduate　School　ofMedicine
　　 Sakiko　Ohgiya，　Shigaku　Ikeda．　Keiko　OkUma
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血栓性微小血管障害症 に対する治療法の 進歩

　　 奈良県立 医科大学　輸血 部

　　 松本雅則
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血栓性微小 血 管 障害症 （TMA ）は、血 小板 減少 と溶血性貧血に 腎障害 な どの 臓 器 障害を合併す る症候群で ある。　TMA の 代表的な 疾患 と

して 、血栓性血小板減少性紫斑 病 （TTP ）と溶血 性尿毒 症 症 候群 （HUS ）が あ る 。後天性 TTP は 、無治療の 場 合 は 90％ 以上 が死 亡 する 予後

不良 の 疾患で ある が 、血 漿交換 を実 施 す る こ とで 約 80％ の 症例 で 寛解 が 得 られ る よ うに な っ た。von 　Wmebrand 因 子 切 断 酵 素 で あ る

ADAMTS13 に対 す る 自己 抗 体 （イ ン ヒ ビ タ
ー

）の 産生 に よ っ て 、同酵 素 活性 が著 減 し、後天 性 TTP が 発症す る こ と が 明 らか とな り、血

漿交換 の 効果が説明可能 とな っ た。しか し、血 漿 交換 が 無 効の 症 例 もあ り、イ ン ヒ ビ タ ーの 上昇 に よ るこ とか ら、抗 CD20 モ ノ ク ロ
ー

ナ

ル 抗体 リッ キ シ マ ブ が 有効 で あ る こ とが 報告 され た。現在、H本国 内で 医 師主導治験 が 実 施 され て い る．一
方、　HUS は 約 90％ が志 賀毒

索 産生大腸菌 （STEC ）感染 に よる症例で 、残 り10％が非典型 （a ）HUS と呼ば れ て い る 。 STEC −HUS の 治療法 は保 存的 治療 の み で あ る が、
aHUS で は 血漿交換、血 症輸注 な どの 血 漿療 法 が 実施 され て きた。しか し、　 alrUS は 、致死 率約 25％、末期腎不 全 となる症例 は約 50％
と非常 に予 後不 良 な疾患 で ある。最近、fact。 r　II，　fact。r　Iな どの 補体制御 因子 異常に よる 補体第二 経路の 過 剰 な活 性 化 が、　aHUS の 原 因
と報 告 され た。抗 C5 モ ノ ク ロ ー

ナ ル 抗体エ ク リズマ ブが、我が 国 に お い て も aHUS に 対 して 保 険適用 とな り、今後 aHUS の 予後改善が

期待 される。最近 まで TMA の 治療 法 は、1［巳漿 交換 を中心 と した 血 漿療 法の み で あ っ たが、リツ キ シ マ ブ や エ ク リズマ ブ な どの 抗 体 療 法

の 出現 に よ り、治療 の 選択 肢が大 き く広が っ た 。そ の た め 、的確 な診 断 に よる 治療法の 選択が重要で ある。

Progress　in　treatment 　of 　thrombotic 　microangiopathies

　　 Departrnent　ofBlood 　TransfUsion　Medicine，　Nara　Medical 　University，　Japan
　 　 Masanori　Matsurnoto
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