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globulin 大量

療法 無効な特発性血 小板減少性紫斑病 （ITP） 及

び骨髄異形成症候群 （MDS） 合併妊娠の
一

例
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　HELLP 症候群 は 周産 期領 域 に お い て 重 篤 な疾 患の

一一つ で あ る が ， そ の 病因 は 未 だ 不 明 で あ る．今 回

我 々 は Lupus　Anticoagulant（LAC ）に よ る 肝 梗塞 が

真 の 病 態 で あ る と 考 え ら れ た HF．LLP 症候群 を 経 験

した の で報告す る．［症例 ］年齢 ： 26歳 既 往 妊娠

歴 ：1妊 1産 （妊娠 踟 週 ，子宮 内胎 児死 亡 ）．現病 歴：

妊娠 21週 時 発熱 （39℃ ）， 心 窩部 痛 を t 訴 に 近 医 を

受診 し ， 抗生剤治療を 受け る も軽快 せ ず ，妊娠22

週 に て 当院紹介 入 院 と な っ た ，妊娠 23週時子宮 内

胎 児 死 亡 （250g，剖 検 に て IUGR 以外異 常所 見認 め ず

．）を起 こ し た．死胎児娩 出後 も不 明 熱，心 窩部痛 は

軽減 し な か っ た．検査成績（HGB7 ．5g ／ dl， Liver

Enzyme の 上昇 ，　 Platelet　lO．7万 ／ u1 ）， 臨床 症状 よ

りHELLP 症候群 と診断 した．また 2 回 の 子宮 内胎 児

死 亡 の 既往 よ り， APTr ，
　EIA 法 に よ る 抗 リ ン 脂質抗

体検 出 ， 抗 核抗体検 出 な どの 諸検 査 を 施行 し ， LAC

陽 性 症 例 と 診 断 した．産 褥 2週 後 よ りの 副 腎皮 質 ホ

ル モ ソ （プ レ ド ニ ン 40   ／ day） の 投 5
−・に よ り，急速

な臨床症状 の 軽快 ， 検査成 績 の 改善を認め た ．

［考察 コ肥 LLP 症候 群 の 肝 組織 で の 所 見 は 文献 的

に は フ ィ ブ リ ン の 沈着，肝壊死 が 主 体で あ る．

本 症 例 に お い て は Enhanced　CT ， 肝 生 検 よ り肝 梗塞

が 強 く疑 わ れ た．そ こ で 我 々 は HELLP 症候 群 の 真 の

病 因 は 何 等か の 機序（本 症例 に お い て は LAC ）で の

凝 固系 の 著 し い 尢進 に よ る 肝 梗塞 ，DIC に よ る 血 小

板 減少 と 溶 血 で あ る と考 え る．（本 症 例 で は 自 己 免

疫 に ょ る 溶血 ．血 小板減少 も考え られ た 。）

HELLP 症候群 の
一

部 に は 本症 例の よ うに LAC な ど の

自 己 抗 体 が 関 与 し て い る 症 例 が 含 ま れ て い る と考

え られ ， そ の よ うな症 例 に 対 し て は 副 腎皮 質 ホ ル

モ ン
， ア ス ビ リ ソ 等 の 抗 凝 固剤 が 有効 で あ る と考

え る．

1−dea皿ino−8−D．arginine −
vasopressin （DDAVP）｝ま

尿崩症 の 治療薬 と し て知 られ て い るが ，出血 時間

短縮作用も報告 され て い る （Kobrinsky，N．L二Lance

t1 ，1145，1984）．今回 ITP合併妊婦で γ
一
globulin

療法 に 反応 せ ず ，出血 時間遅延の 症例 に 対 し ，DDA

VP投 与を試み た の で報告する ．〔症例］ 27才 ，初産

婦，妊娠 6 週 の 初診時，白血球 数5 ，200／  ，Hb8．Og

／dl，血小板数5．2万／  ，抗血小板抗体（PA−IgG）34

8．6ng／10
’

cells で あっ た ．そ の後血 小板が 漸減 し，

妊娠25週 ，血 小板数2．1万 の 時点 で 腹部の 皮下出血

班が 出現 し た た め ，ス テ ロ イ ド療法を 開始 し た

が ，全血球成分 とも漸減 し続け ，白血 球 3500 ，赤血

球200万 ，Hb7．0，血 小板 1．3万 に低下 し た ．骨髄穿刺

所見等 よ りMDS及 び ITPに よ る も の と診 断 され た ．

四 肢 ・躯幹の 紫班 及 び 難 治性鼻出血 が 出現 し，出

血 時間もDuke法 で 15分以上 に 延長 し た ．分娩 に 備

え ， r −
g】obulin 大量（400  ／  ／day，5日間）投与を

行 っ た が血小板数は増加せ ず，更 に 濃厚 血小板血

漿（20単位）試験投与直後で も血小板増加 は認め ら

れな か っ た ．DDAVP投与試験を行 っ た と こ ろ ，投 与

前15分以上 で あ っ た 出血時間が ，DDAVPIO μg （0．3

μg ／分 ，div）投与 1時間後4分 と正常化 した ，以上 の

結果に よ りJ 妊娠35週6 日 ，DDAVP （16 μg ）投与下

に帝王 切開に て 2，776g の 生児を得た ．術中出血量

は 470g で あ っ た ．術後8時間後 に DDAVP12 μg 追加

投与を行 っ た ．術後出血 も正常範囲 で あ っ た ．分娩

後全血球成分は除 々 に増加 し，分 娩後 16日 目 に は

妊娠前値 に 回復 し た ．［結
一
it　］r 出血傾向著明な ITP

・MDS合併妊娠 に 対 し ，分娩直前に DDAVP療法を試 み

た ．ITP合併妊娠 に 対する DDAVP療法 は 我 々 の 知 り

得た限 り報告され て は い な い が ，各種治療 に 抵 抗

を 示 す症例に は 試み る価値が あ る と思われ た ．
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