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初診時 に 重 篤な貧血 を呈 しス テ ロ イ ド大 量療 法が 有効 で あ っ

た 自己免疫性 溶血 性 貧 血の
一
例
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【は じめ に 】 自己免 疫性 溶血 性 貧血 （AIHA ） は 小 児期 に は 比

較的 稀 と され る。何 ら か の 感 染 症 に 引 き続 い て 発生 す る こ

とが多 い 。今 回我 々 は、下痢 に 続 い て 発症 し急 激 に 強 い 貧 血

を 呈 しス テ ロ イ ド大 量 療 法 が 奏 功 し た症 例 を経験 したの で

報 告す る n 【症 例】0 歳 11 ヶ 月女 児 【主 訴】発 熱、下痢 ｛現

病歴 】入院 4 日 前 よ り下痢 、2 日前 よ り赤色 尿 あ り、入 院当

日前 医 に て 強 い 貧 血 を指 摘 され 当科 紹 介 入 院 と な っ た。【入

院 時現 症 1体 温 ：39．0℃、意 識 ： JCSI−2、輸 血 前 に 5 秒 間の

間代性 痙 攣、顔 色 蒼 白、脈拍 ；160〜分、血 圧 ：76〆s、呼吸 1

50　一　60〜分、胸 腹部 に 異常 所見 な し、【入 院時 検査 所 見】〈

血 算 ＞ RBC ： 158 万 ／μ IHt ： ll．7 ％ Hb ：3．991dl　 WBC ：

1370  〆μ 1 （STAB 　6％ SEG 　32％ 　LY 　61％ EBL 　4296 ） 網状赤 血

球 ：107 ％。 Plt：28．4 万 ／μ 1〈 赤血 球像 〉 大小 不 同
・
多染性

・

球 状赤 血 球 く 直 接 ク ーム ス 試 験 〉 陽性 く 抗 体 解 離試 験 〉 陽

性 く 生化 学 ＞ T．Bil ：1．4　mg 〆dl　D −Bil ：0．7　mg 〆dl　AST ： 138

1Ugl　ALT ；221UII　LDH ： 15341U ！1　BUN ：14．6mg ！dl　 Cr　l

O．27mg 　tdl フ ェ リ チ ン ；23700 　nggrn1 ハ プ トグ ロ ビ ン ： ll

μ g／ml 〈尿 検 査 〉 外 見 ：暗 赤色 尿 定 性 ： 蛋 白 2 ＋ 潜血 3 ＋

沈査 ：RBC 　1−4 ／F　WBC 　10−19　／F 【入 院 後経 過 】以 上 の 結果 よ

りAIHA と診 断 した。プ レ ドニ ゾ ロ ン 6 ・2mg ！kg 静注 各 3
日 間 の 後 2mg ！kg 内 服 と し た と こ ろ 再 び Hb が 低 下 した た め

メ チ ル プ レ ドニ ゾ ロ ン 大 量 療 法 （28 ・10・5mg 〆kg静 注各 3
口 間 ）を 行 い そ の 後 2mg ！kg 内 服 投 与 と して 漸減 した。　ig　60
病 日に は直 接 ク

ーム ス 試験 が 陰性 化 した。第 90 病 日で 中止

し、以 後 溶血 の 悪 化 は な い 。経 過 中洗 浄赤 血 球 輸血 を 3 単位

必要 と した 。 また、その 後 に 施行 した 頭 部 CT や MRI 、脳 波

に は 異常 なか っ た、，【考察】入 院時に 認 め た意 識 障害 と痙攣

は 高度 の 貧 血 に よ る 脳 の 低酸素状態 に よ る もの が 疑 わ れ た。
小 児の AIHA は 稀で あ る が、時 に急 激 に 進行 し hematological
emergency と なる こ と が あ る。感 染 症 に 伴 い 肉眼 的血 尿 を認

め た場 合 は 本疾 患 の可 能性 も考 えて 精 査 を行 う必 要 が あ る。

症例 は溶 血性 貧 血や 黄疸、胆石 症 の 家 族歴 の ない 12歳 男児。
生 後、黄疸 の た め 光 線療 法 を行 っ た 既 往 が あ る、，以 降 は 黄

疸 に 気 付 か れ る こ とは なか っ たが、2005年 7 月に 母 親 が 眼

球 黄 染 に気 づ き前医 を受診 し た。高 間 接 ビ リ ル ビ ン 血 症 の み

で 肝 機 能 障 害 や溶 血所 見 は な く、腹 部超 音 波検査 で 異 常 を

認 め な か っ た、、高 間接 ビ リ ル ビ ン 血症 が 遷 延 す る ため 体 質

性黄疸 を 疑 い ビ リル ビ ン UDP 一グ ル ク ロ ン 酸転 移酵 素遺 伝子

（UGT 且Al）解 析 を行 っ た と こ ろ エ ク ソ ン 1、211G → A ；G71R
ホ モ 接合体 を 認 め Gilbert症 候 群 の 診断 に 至 っ た，、そ の 後腹

痛を主 訴 に 近医 を受 診 し た 際 に は じめ て 溶 血 性 貧血 を指摘

され 精 査 目的 で 当科 を 紹 介 と な っ た。初 診 時 腹 痛 は な く理

学所 見 で は 眼球 結膜 黄染 と脾 腫 を認 め る 以 外 に 特 記 事項 は

な Ln 血 液検 査 で は T．Bi1　4．7mgtdl，　D ．bil　1．3mgldl，　LD 　240iU ！1，
Hb　l　3．7g〆dl，　Ret　3．6％ ，ハ プ トグ ロ ビ ン 36mgtdl と高 間接 ビ リ

ル ビ ン 血 症 は存 在す る も の の 溶 血 性貧 血 は 改善 して い た。直

接ク
ーム ス 試験は 陰性で 末梢血 ス メ ア で は小型球 状赤 血球 を

認 め た c 赤 血 球 膜抵 抗 試験 で は 24 時 間孵 置 血 で 赤 血 球 浸透

圧 抵 抗 の 減 弱 を 認 め た。ま た SDS −PAGE ．L　band3 蛋 白 の 約

30％ の 減弱 を認め 、band3遺 伝子 異常 に よ る遺伝 性 球状 赤血

球症 と Gilbert症 候 群 の合 併 症 例 と 診断 し た。
Gilbert症候 群 は人口 の 3−7％ の 頻 度で 存在 す るため 先 天性溶

血 性貧 血 の なか で も比 較 的 頻 度 の 高い 遺 伝性 球状 赤血 球 症 の

約 20 症 例 に 1 例 は こ れ らの 合併 症 例 で あ る と 考 え ら れ る，t
こ れ ら の 合 併 症例 で は Gilbert症 候 群 を合併 しな い 遺 伝性 球

状 赤血 球症 に 比べ 胆石 を形 成す る 確率 が上 昇 し、しか もよ り

若年で 胆石 を形成 しや す い こ とが 報告 され て い る。本症 例で

も溶血 所見は 比較 的軽微 で あ る に もか か わ らず、経 過観察中

に 胆 嚢 内 に 結 石 を 2 個 形成 し た。近 口 胆嚢 お よ び脾臓 摘 出

術 を行 う予定 で ある。父 親 は胆 石 や 貧 血、黄疸 の 既 往 は な い

が band3蛋 白の 減 少 を認 め 父 親 も同
一疾 患 で あ る と考 え られ

た。
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