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Hypokalemic Myopathyを呈した Bartter症候群の 1例
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はじめに

近年，カリウム(以下K)喪失による低K血症

で生じる筋病変が hypokalemicmyopathyの名

称で報告され，周期性四肢月末薄とは異なる範博に

属するものとして注目されている 1) 今回我々は

Bartter症候群により hypokalemicmyopathy 

を呈した 1例を経験したので， ここに報告する.

Bartter症候群において脱力発作がしばしば認

められることは周知の事実であるが，これについ

ての詳しい記載はほとんどなされていない.そこ

で，我々の症例と，現在まで本邦で報告された

Bartter症候群とにおける脱力発作を比較し若

干の考察を加えた.

症 例

患者:M.N.， 29歳，男.

主訴:四肢の脱力発作.

家族歴・特記すべきことなし.

既往歴

5歳頭部打撲にて意識を消失. 6歳熱性崖李.

28歳，十二指腸潰蕩.喫煙40本/8.飲酒，昭和57

年 1月まで多飲，以後ほとんど飲んでいない

現病歴

昭和57年 2月，意識消失発作を 2回起こし，回

復後には筋肉痛を認めた. 3月には，手のしびれ

と手指が握ったまま開かなくなってしまうことが

発作性に起こり，低K血症と CPKの高値とを指

摘された. 4月，某病院入院，低K血症の原因精

査中に筋生検を拒否し，退院となった.

5月，大腿部の筋肉痛としびれを訴え，当科外

来を受診，下肢の筋力低下を認めた. 10月18日，

朝から胤径部痛があったため， 日中は食事もとら

ず寝ており，夜間に過食した.翌19日，眼が醒め

ると四肢麻痔の状態となっており，当院 ICUに緊

急入院となった.K 2.2mEq/ lと低K血圧を認め，

KCl 120mEq静脈内投与にて症状は改善したた

め，翌日退院. 23日，精査治療を目的として当科

に再入院となった.

入院時現症

身長175.5cm，体重66kg，血圧100!70mmHg，脈

拍70/分整，甲状腺腫を認めず，その他特記すべき

ことはなかった.

神経学的所見

意識清明，精神機能正常，脳神経系では，交通

事故の後遺症として左嘆覚低下と左眼球運動障害
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とを認めたが，その他の異常は認めなかった.運

動系では，上下肢とも近位筋優位に筋力低下を認

め，上下肢近位筋では筋力 3-，上肢遠位筋では 3+

-4-，下肢遠位筋では 4--5であった.握力は

右15kg，左2kg，.筋萎縮は認められなかった.深部

腫反射は膝蓋腫反射が消失している以外は正常

で，表在反射では腹壁反射が消失，病的反射は認

めなかった.知覚系に異常なく，小脳症状，錐体

外路症状，自律神経症状も認められなかった.

Chvostek徴候は陰性， Trousseau徴候は陽性で

あった.

検査成績

低張尿，アルカリ尿を呈し，血清では， K，Cl，P 

が低値， CPK，LDHが高値を呈した.心電図では

T波の平低化， VzでU波を認め，血液ガス分析上，

代謝性アルカローシスを認めた(表 1)，

特殊検査では， angiotensin II に対する昇圧反

応の低下を認め，腎機能では，クレアチニンクリ

アランスと尿濃縮力のそれぞれ著明な低下を認め

た.脳波は9-11Hzの α波を背景とし，明らかな

表 l 入院時検査所見

尿検査 Gluc 111mg/dl 

比重 1006 GOT 20unit 

pH 8 GPT 6unit 

蛋白 (-) LDH 423mU/ml 

糖 (-) AI-P 8.8unit 

沈査 正常 y-GTP 12unit 

血液検査 LAP 128unit 

RBC 494 x 10' /mm' CPK 664mU/ml 

Hb 14.9g/dl Ch-E 2.0JpH 

Ht 45% T-Bil 0.7mg/dl 

Plat 39X10'/mm' T.Chol 167mg/dl 

WBC 7600/mm' 心電図

出血時間 5分 T波平低化.V2にU波(十)

凝固時間 9分 胸部，腹部X線

生化学検査 特記すべき異常なし

T.P 7.5g/dl 血液ガス

A/G 1.6 pH 7.495 

BUN 8.7mg/dl P02 78mmHg 

Creat 1.0mg/dl PC02 43.4mmHg 

U-A 8.1mg/dl 日CO， 33.4mmol/1 

Na 140mEq/ 1 BE 十8.6mmol/l

K 2.2mEg/l 
Cl 86mEg/l 

Ca 9.4mg/dl 

P 2.8mg/dl 

東京波を認めなかった.筋電図では，筋原性変化を

認めず正常であった(表 2)， 

内分泌学的には， plasma renin activity (PRA)， 

plasma aldosterone concentration (PAC)， an-

giotensin 1及び IIが，いずれも高値を呈したが，

甲状腺ホルモンに異常を認めなかった(表 3)， 

経過

本症例は， PRA及び PACの上昇，血清K低下，

代謝性アルカローシス，正常下限の血圧 an

giotensin II に対する昇圧反応の低下を認め，下痢

や日区吐もなく，下剤，利尿剤の投与も受けていな

かった.従ってこれらより，腎生検は行ない得な

かったが，厚生省研究班の示す診断基準を満足し，

Bartter症候群と診断した.臨床症状については，

図 1に示すように， ICU入院当日の10月19日と再

入院中は11月 7日に脱力発作を起こしており，血

清Kはこの時2. 1 -2 . 2mEq/ 1と寛解期よりも低

表2 特殊検査

Angiotension II infusion test低下

腎機能

2hr-Ccr 16.0ml/min 

24hr.Ccr 20.4ml/min 

Fishberg濃縮試験最高尿浸透圧 326mOsm/kg

Pitressin test 最高尿浸透圧 307mOs/kg 

グ尿比重 1011 

IVP 正常

循環血祭量 3049ml 

循環血球量 30.0ml/kg 

上部消化管造影 特記すべき異常所見なし

神経学的検査

脳波背景脳波 9-11c/sα 波，明らかな練波(-)

筋電図筋原性変化(ー〉

表 3 ホノレモン検査

PRA 9.7ng/ml/hr (0.5-3.0) 

PAC 16.4n亘/dl (2.2-15) 

Angiotensin 1 1771pg/ml (200) ) 

Angiotensin II 165I>g/ml ( 50>) 

ACE 29.3U/ml (16-50) 

T， 136ng/dl (95-190) 

T， 9.7μg/dl (5.1-11.4) 

TSH 1.6μU/ml ( 4>) 

T，U 28.1% (23-34) 

ACTH 94pg/ml (15-100) 

Cortisol 7.8μg/dl (4.5-24) 

PTH 0.1ng/ml (0.6> ) 

~1136~ 



CPK 膜の変化が関係していることが明らかにされてい

る13)14)16)-18) 里吉等のいうようにK喪失性低K血

症の場合にも筋細胞膜に変化をきたし 2次的に

麻癖を起こしやすい筋が形成され，その後は周期

性四肢麻痔と同様の機序をとる可能性凶も否定で

きない.しかし，一方で榊原等19)が考察するよう

に， hypokalemic myopathyでも K喪失が軽症な

ものは周期性四肢麻癖様となり，連続的に典型的

なものまで種々の病像が存在すると考えることも

可能で、ある.後述するように，周期性四肢麻癖で

著しい酵素変動や筋壊死等が一般的でない以上，

両者は連続線上にはない病態と考えたい.

更に臨床症状から両者を鑑別する試みもある

が，典型例ではある程度可能なものの，困難な例

も少なくないことが明らかにされている.典型例

において，周期性四肢麻痩は急激で回復も早く，

反復するのに対し， hypokalemic myopathyは

徐々に発現し，回復も遅く，繰り返さないという

特徴を有する 19) しかし，前述のごとく， hypo-

kalemic myopathyの筋力低下は血清Kに依存し

ており，短期間で回復するものも，突然発症する

ものも，血清Kが繰り返し低下するのに伴って発
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図 1 入院経過

値で，発作にほぼ一致して CPK，LDHの上昇を

認めた.また，これらの酵素は indomethacin，

KCl， spironolactoneの投与により血清Kが上昇

するにつれ正常化しており，血清Kの変動と逆相

関した.

考察

Van Horn1
)は， 1970年，消化管や尿中へのK喪

失による二次的低K血症により，著明な血清酵素

上昇を伴う持続性の四肢麻痔を呈し，筋生検上著

明な筋原性変化を認める症例を hypokalemic

myopathyと呼ぶことを提唱した.それ以来，

hypokalemic myopathyをきたす原因疾思とし

て，原発性アルドステロン症2)~4)，尿細管性アシ

ドーシス5)，下剤，利尿剤の投与叩)，慢性アルコー

ル中毒別)9)，amphotericin B投与10)等が報告され

ている.

これに対し K喪失をきたす基礎疾患が見いだ

されず，同様に著明な脱力発作と血清Kの低下と

をきたす場合があり， これは古くから周期性四肢

麻痩と呼ばれてきたものに相当する.かつてより
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{!EK血症をきたす種々の病態にみる脱力発作を続

発性ないし症候性周期性四肢麻癖の名で分類し，

現在も使用しているが1山 2) この名称は hypo-

kalemic myopathyの概念の誕生と共に適当でな

くなったと思われる.

その理由の一つに，病因が異なる点がある.周

期性四肢麻埠において血清Kの高低は麻痔の指標

にならず，発作の原因ではないとされ13)14)，むし

ろ，僅かなK低下で麻庫の誘発される筋の過敏状

態を認めることなどから，筋に第一義的病因が存

在することが指摘されている山5) 更に筋細胞内

外の電解質，水分の研究によって低K血症の原因

は筋細胞内にKが移動するためで，これには細胞

作を反復するものもみられている附.

更に，血清酵素学的には， hypokalemic myopa噌

thyではたいてい CPKをはじめとする筋由来酵

素の上昇を来たし， myopathyの傍証ともなるが，

周期性四肢麻輝における酵素変動の報告は少な

く，麻庫発作時に著明な CPKの上昇を認めてい
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るのは里吉等の報告 1例13)16)だけで，その他は後

藤等20)もみているように，正常ないし僅かな上昇

にとどまっているようである2)

病理学的には，周期性四肢麻痩で筋線維胞体内

の空胞存在， glycogen沈着等を認めるが，一般に

hypokalemic myopathyで認められる筋線維の

壊死像はないとされl山 l)，これは鑑別する上で重

要な点のーっとなる.

Bartter症候群についての1968-1978年の本邦

の集計叫をみると，筋力低下をきたしたもの76%，

四肢麻痩をきたしたもの60%と， これらの症状は

木症候群に最も一般的に認められるものといえ

る.にもかかわらず， これらの症状について充分

に記載されていないことが多く，著明な低K血症

を呈する本症候群では hypokalemicmyopathy 

を生じる可能性が推測されるが， これを明確に診

断しているのは，柴崎等が1978年に報告した l例

のみ23)である.

1971-1983年にかけて我々の集めた本邦22例の

Bartter症候群について，筋力低下ないし麻痩を

きたしたものは15例あった.その発現の仕方は 8

例が明らかに急激であり，徐々に起こってきたも

のは見られず，約半数には記載がなかった.また，

発作の反復をみるものは11例で，見ないものは 2

例，残りは記載なしであった〔表 4入これらの

Bartter症候群における脱力発作の特徴は，周期

性四肢麻痔と極めて類似した形をとることが多い

ことが推測される.従って Bartter症候群を症候

表4 本邦 Bartter症候群の報告例(1973-1982) 

文献22)-42) 

報告者 症例 低筋 力下 反発作復の 酵上 素昇 発K低作下時 筋異電常図 筋異生検常

46歳 F + 十 十

上回ら(1973)
24歳 M 十 + + +? 

小田ら(1973) 32歳 F + + + 

吉岡ら(1973) 1.5歳 M

高安ら(1973) 24歳 M + +ワ + 十ワ

小中ら(1973) 18歳 M + + + +? 

山本ら(1974) 50歳 F

北岡ら(1977) 33歳 F 十 十

佐々木ら(1977) 28歳 M + + + 十

佐久ら(1978) 23歳 M + + 十 +? +ワ

新井ら(1978) 39歳 F + 十 + + 

高橋ら(1978) 51歳 M

河原ら(1979) 27歳 M 十ワ

柴崎ら(1979) 24歳 F + + 十 十 + 

佐藤ら(1979) 20歳 M + 十

20歳 F
富田ら(1979)

33歳 F 十 十

水野ら(1980) 22歳 M

竹田ら(1981) 28歳 F + 

佐藤ら(1981) 41歳 F 十

安田ら(1981) 31歳 F + 

今井ら(1982) 34歳 F

本 仔1 29歳 M 十 十 十 + 十

1138 



性周期性四肢麻痩の原因のひとつにあげるものも

あるのも無理からぬことかもしれない.しかしな

がら，前述したように，単に症状からだけでは，

hypokalemic myopathyを否定し周期性四肢麻

簿とすることはできず，他に血清K，酵素値の変

動を追跡し，電気生理学的，病理学的にも

myopathyの有無を検索する必要がある.Bartter 

症候群についての現在までの報告例についてこの

点が非常に暖味になっていた.即ち柴崎等の 1

例制を除いて，症状発現と発作時の酵素上昇との

関連を明らかにしたものはなく，発作と低K血症

とを関連づけているものも 3例だけであった.筋

生検，筋電図の記載も 2例ずつしかなく，これら

の事実は， Bartter症候群に対する報告の多くが

あまりその症候に注意をはらっていなかった可能

性を示している.

本例は，近位筋罷位の筋力低下，急激な発症，

食事による誘発，発作の反復，比較的少量の KCl

投与による短期間での改善等が認められ，臨床症

状は他の報告例の Bartter症候群同様，むしろ周

期性四肢麻庫と非常によく似た表現型を示してい

る.しかし，発作寛解期にも持続性に低K血症を

認め，筋力低下の直接原因はK喪失性の低K血症

に求められ，発作時 myopathyを示唆する CPK，

LDHの著明な上昇を認めたことから，筋生検は

行なえなかったが，本例は Van Hornのいった

hypokalemic myopathyに相当すると考えられ

た.ただし前述のように，里吉等は周期性四肢麻

痩でも CPKの著明な上昇をきたした例を報告

し， これを一過性の筋細胞膜の透過性克進による

ものと説明しており川16) 本例の酵素上昇も筋細

胞壊死のような著しい変化を伴わず，膜透過性克

進を主たるメカニズムにしている可能性は否めな

い.今後， この点に関して病理学的検討が加えら

れるべきと思われる.

まとめ

hypokalemic myopathyを呈した Bartter症

候群の l例を報告した. Bartter症候群にしばし

ばみられる筋力低下症状は周期性四肢麻埠と極め

て類似したものであるが，本症例でみたように持

続低K血症を原因とし，著明な酵素上昇をきたす
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等，その本態は hypokalemicmyopathyであり，

これまで報告されている Bartter症候群の中にも

多数の hypokalemicmyopathyが潜在している

可能性が伺われる.今後，今まで、報告が少なかっ

た発作時の酵素変動の測定や筋生検所見の集積等

が必要と思われる.
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