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         はじめに

 原発性骨髄線維症における脾損傷は比較的まれ

な：病態とされている．今回われわれは脾損傷に対

する二野後，摘出脾の病理組織学三所見および骨

髄生検の結果より原発性骨髄線維症と診断された

1例を経験したので報告する．

         症  例

 患者：T．1．50歳男性．

 主訴：左上腹部痛．

 家族歴：特記すべきことなし．

 既往歴：49歳時，下肢静脈瘤手術．

 現病歴：1984年1月19日朝，雪道で転倒し尾骨

部を打撲した．腹部は打撲せず特に症状は無かっ

たが，同日19時頃より左上腹部痛が出現し当セン

ターに緊急入院した．

 現症：体格栄養中等度，眼険結膜に貧血を認め

ず，胸部理学的所見に異常なし．左上腹部に自発

痛および圧痛を認めるがBlumberg徴候なし．左

上背部に自発痛あり．

 入院時検査所見：血液検査では，表1の如く白

血球増多，血清KおよびLDHの軽度上昇以外特

表1 入院時検査所見

WBC
RBC
Hb
Ht

MCH
MCV
MCHC
血清鉄

血糖

11100／mm3

375／mm3
12．5g／d1

38．0％

33．3rr

101．3u3

32．9％

 66ug／d1

100mg／d1

GOT
GPT
LDH
BUN
Creat

S－Amyl

T－Bil

Na
K
C1

201．U，

11LU．

6661．U，

16．4mg／d1

1．4mg／d1

67LU，

0．9mg／d1

137mEq〃
5．5mEq〃

101mEq〃

に異常値は無く，著しい貧血は認めなかった．腹

部単純撮影では脾陰影の軽度拡大を認めたが，腹

腔内出血を疑わせる所見はみられなかった．

 入院後経過：入院翌日に左上腹部痛は軽減し，

白血球数は6，000／mm3と正常化した．バイタルサ

インの変化も無いため経過観察していたところ，

第4受注19時頃より突然左上腹部痛が増悪した

後，収縮期血圧が60mmHgとなりショック状態に

陥った．この時点では眼険結膜の貧血は著明で，

左上腹部に圧痛およびBlumberg徴候を認めた．

腹部は漸次膨隆し，腹腔穿刺にて血液を認めたた
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め脾損傷の疑いにて緊急開腹術を施行した．

 手術所見：腹腔内に約4，000grの凝血塊があ

り，脾下極近傍に径3cmの裂創とその周囲に被膜

下血腫を認め，脾全摘出術および腹腔内洗浄を施

行した．摘出脾は重さ800grと腫大していた（図

1）．

 病理組織学的所見：摘出脾の赤脾髄および髄索

内に巨核球と赤芽球が多数存在し，細胞成分全般

の増生を認め，myeloid metaplasiaと診断された

一襲融
裂創

図1 摘出脾の概略

（写真1）．

 術後経過：一般状態は良好に回復したが，術後

2週に血小板数は500×104／mm3と増多し，アスピ

リン坐薬を投与したが正常化しなかった（図2）．

術後4週の血小板数は390×104／mm3と尚も増多

していたため，本学血液内科を受診し骨髄生検に

て原発性骨髄線維症と診断された．現在，血液内

科に通院し化学療法中である．

写真1 摘出脾の組織像
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表2 原発性骨髄線維症における脾摘の原因

           （Berlbassa亡ら，1979）

症 イ列   数 （％）

1902－39年 1940－49年 1950－59年 1960－69年 1970－76年

腹部不快感 9（24） 1（5） 3（7） 8（10） 8（13）

血小板減少症 6（16） 2（10） 5（14） 15（19） 8（13）

貧  血 7（19） 10（50） 22（63） 46（58） 41（65）

門脈圧充進症 2（5） 0 1（3） 2（2） 3（5）

パンチ病 11（30） 7（35） 1（3） 0 0

試験開腹 2（5） 0 2（6） 6（8） 1（2）

脾損傷 0 0 1（3） 2（2） 2（3）

合 計 37（100） 20（100） 35（100） 79（100） 63（100）

        考  察

 原発性骨髄線維症は骨髄の広汎な線維性増殖，

髄外造血を伴う肝脾腫大，末梢への幼若血球の出

現などに特徴付けられる疾患で1），Dameshekら2）

の提唱したmyeloproiiferative disordersの範疇

に含まれる．以前は本疾患における脾摘は禁忌と

されていたが3＞～5），肝や脾における髄外造血は骨

髄線維化に対する代償性のものではなく造血幹細

胞の障害による腫瘍的性格を有するものであると

いう考え方が大勢となって以来，症例を選択して

二二を行う傾向となった6）動．一般に本疾患にお

ける脾摘の適応として，脾機能充進による溶血性

貧血や血小板減少，巨脾による圧迫症状，脾梗塞・

脾損傷もしくはそれらの予防などがあげられる

が9）10），脾損傷による脾摘報告例は殆ど無く大半は

圧迫症状や貧血の改善を目的とした待期手術例の

報告であった7）～15）．Benbassatら7）によれぽ，脾損

傷による脾摘例は本疾患に対する脾摘胎中2

～3％を占めるにすぎない（表2），

 一般にわれわれはtraumatic rupture， path－

ologic rupture， delayed rupture， occult rupture

など脾損傷に対する幾つかの分類方法19）24）25＞29）を

用いているが，本症例はその発症機序より画一的

に分類を当てはめることが難しい．本症例では直

接外力は加わらなかったが，腫大した病的脾の固

定が悪く上達外力の軽微な三二により損傷をきた

して被膜下血腫を生じ，後日その血腫が破裂し

ショック状態を呈したものと思われる．

 本疾患における脾摘後の変化として貧血や血小

板減少の改善，血小板増多，白血球増多，骨髄巨

核球の末梢への出現，肝腫大の増強などをみるこ

とがあると言われる16）17）．血小板増多に関しては

60～100×104／mm3の増多を認めたという報
告u）～13）18）が多い一方，Blaisde11ら19）によれぽ，正

常脾の摘出後は血小板増多をきたしても40～50×

104／mm3のレベルに留まることが多いが溶血性貧

血の存在下では200×104／mm3以上の増多を稀な

らず認めるという．本症例における血小板増多は

脾摘によるplatelet sequestrationの消失，骨髄線

維症に伴う溶血性貧血による2次性血小板増多症

などに起因したと考えられるが，増多の著しいこ

とや期間の長いことより，この他に何らかの要因

が加わったのではないかと思われる．例えば脾以

外の臓器における自律的髄外造血，血小板機能異

常によるfeed back的な産生充進状態， myelo－

proliferative disordersの一疾患である本態性」血

小板血症への移行20）などが考えられ，血液内科に

おける検査では骨髄巨核球の著明な過形成や血小

板機能の軽度低下を認めたという．いずれも推察

の域を出ないが今後の経過より検討したいと思
う．

 さて，本疾患における脾摘後の合併症として免

疫低下による感染症，出血，血小板増多に伴う血

栓症（血栓性静脈炎，脳血栓，肺梗塞等）などが

あり重篤となり易い11）心13）21）23）．さらに本疾患の経

過自体は脾摘による影響を受けることなく進行性

かつ致死的であるという事実も指摘されている22）

ことから，本疾患に対する脾摘は確かにその適応

を慎重に検討されるべきであろう．また近年，正

常脾の損傷に対し免疫学的見地より損傷脾温存法

が推奨されつつある26）～28）．しかるに本症例の如く

原発性骨髄線維症と脾損傷とが合併した場合に

は，損傷が無くとも脾摘の適応があり得ること，

脾機能充進の存在や出血傾向による止血困難など

の可能性がある点から，原発性骨髄線維症である

が故に脾摘を躊躇する必要は無いと考える．

         結  語

 以上，脾損傷に対する脾摘下原発性骨髄線維症

と診断された1例を報告し，若干の考察を加えた．

尚，本論文の要旨は第12回日：本救急医学会総会にお
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