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た が放置 していた
．
半 年前より下 腿の浮腫 が出現

し利尿剤 を投与さ れて いたが， 全身 倦怠感お よび

黄疸カ拙 現したため 入院となった．

入院時 現症：意識 清明， 眼球結 膜， 皮膚 に黄疸

を認め， 前胸部に
毛細 血管の拡 張を認めた． 胸部

では左第 ２肋間に収 縮期雑音 （Ｌｅｖ１ｎｅＩＩＩ／ＶＩ） を

聴取 した
．
腹部は膨 隆し， 腹壁静脈の怒 張を認め，

正中 線で肝を３横 指， 脾は肋骨 下２横指触知 し，

腹水 と下肢の浮 腫を認めた．
神 経学的に異常 所見

は 認 め ら れ な か っ た．

入 常 時 検 査 成 績：血 算 ぞ は 赤 血 球１０４×１０４／

ｍ ｍ３， Ｈｂ ４，３９／ｄｌ， Ｈｔ！３．９％ と 貧 血 を 認 め， 網

表 １ 入 院 時 検査 成 績

入院時検査成績 特殊検査

症 例 １ 症 例 ２ 症 例 ３ 症 例 ユ 症 例 ２ 症 例 ３

末 梢 血 梅 毒 反 応（ＴＰＨＡ
，
ガ ラ ス 板 法） （一） （一） （一）

Ｗ Ｂ Ｃ（／ｍ ㎜
茗） １０

，
６００ ６

，
５００ ７

，
６００ 肝 炎 ウ イ ル ス マ ー カ ー

ＲＢＣ（ｘ１０４／㎜ ｍ３） １０４ ４３１ ２６７ ＨＢｓ－Ａｇ （一） （一） （一）

Ｈｂ（９／ｄ１） ４
，
３ １近

．
７ ９

．
９ Ｈ Ｂｓ－Ａｂ （一） （一） （一）

Ｈｔ（％） １３．９ ４３．９ ３１，８ 汀 Ｂｅ・Ａｇ （一） （一） （一）

ＭＣＶ（Ｈ） １３１ １０１．８ １２０ ＨＢｅ－Ａｂ （一） （一） （一）

Ｍ ＣＨ （Ｐ９） ４１
．
３ ３４．

１ ３７，
１ ＨＣ Ｖ （一） （十） Ｎ Ｄ

Ｍ ＣＨ Ｃ（／ｄｌ） ３１．６ ３３．５ ３０．９ ＬＤ Ｈ ｉｓｏｚｙｍｅ

Ｐ１ｔ（× １０４／ｍ ｍ
島） ９．７ ５．９ ７ １ 型 （％） ３１．７ ３３ ３２

Ｒｅｔ（％。） １１０ ２４ ４３ ２ 型 （％） ３３．９
３５ ３７

血 液 生 化 学 ３ 型（％） ２３ ２１ ２２

Ｔ Ｐ（９／ｄｌ） ６．６ ７ ８．３ ４ 型（％） ７．３ ６ ６

ａｌｂ．（９／ｄ
ｌ） ３．１ ２．２ ２．２ ５ 型（％） ４．１ ５ ３

Ｔ．ｂｉ！（ｍｇ／ｄｌ） ２０
．
５ １４．８ １９ 免 疫 グ ロ ブ リ ン 分 画

Ｄ．ｂｉｌ（ｍｇ／ｄ１） ４．８ １０．４ １１．５ 血 清 ＩｇＧ（ｍｇ／ｄｌ） ２
，
９１０ ４

，
６１０ ３

，
１遂０

ＺＴ Ｔ（Ｋ Ｕ） ２０．５ １２．３ １１．５ 血 清 ＩｇＡ（ｍｇ／ｄｌ） １
，
０７４ ！

，
５００ ７９０

Ｔ Ｔ Ｔ（Ｋ Ｕ） ６２．５ ２４，５ １８．３
血 清 ＩｇＭ （ｍ ｇ／ｄ１） ２０４ ４２７ ２６０

ＧＯＴ（ＩＵ／ｍ玉） ６０ ９０ ｎ０ 血 清 脂 質 分 析

ＧＰＴ（ＩＵ 加１） １９ ２０ １９ Ｔｏｔａｌｃｈｏｌｅｓｔｅｒｏｌ（獅ｇ／ｍ！） １３１ ４４ ＮＤ

ＬＡ Ｐ（Ｇ Ｕ） ７３ ３０８ ２１８ Ｆｒｅｅ ｃｈｏｌｅｓｔｅｒｏｌ（ｍｇ／ｄ１） Ｎ Ｄ １９０ Ｎ Ｄ

ＬＤ Ｈ（ＩＵ／ｆ） １
，
０１２ ξ９７ ４５０ Ｅｓｔｅｒ ｒａｔｉｏ Ｎ Ｄ ５６

．
８ Ｎ Ｄ

γ一Ｇ ＴＰ（ｍ Ｕ／ｍｌ） ２４ ２３９ ７逐 Ｐｈｏｓｐｏｌｉｐｉｄ（㎜ｇ／ｄ１） １１７ ５１ ＮＤ

Ｃｈ・Ｅ（カＰＨ） Ｏ．２３ ０．３１ Ｏ．３９ β一リ ポ タ ン パ ク （ｍ ｇ／ｄ１） ２２．９ ０．
３７ Ｎ Ｄ

Ｔ・ｃｈｏ（ｍｇ／ｄｌ） ２０３ １０６ ２１０ ＦＣ／ＰＬ Ｎ Ｄ ０．３７ ＮＤ

Ｆｅ（μ９／ｍｌ） １６７ １０３ ９９ フ ェ リ チ ン（ｎｇ／ｍ１） ２遂Ｏ １
，
１９９．６ ９９０

ＴＩＢＣ（μ９／ｍ１） １８１ １６１．
９ １２３ 血 清 ｙｉｔ．

Ｂ１２（ｐｇ／ｍｌ） ２
，
８８０ １

，
０９５
．
３ １

，
４２２

凝 固 系 血 清 葉 酸（ｍｇ／ｍ！） ４．１ １．９ ２．４

ＴＴ（％） ２５ ３６ ３６．７ 血 清 ハ プト グ ロ ビ ン（ｍｇ／ｄｌ） １Ｏ １０以 下 ６４以 下

ＰＴ （ｓｅｃ．） １６
．
７ ２０

．
１ １９

．
７ 血 清 Ｇ６Ｐ Ｄ河 （ＩＵ 〃） Ｎ Ｄ ２ ＮＤ

ＨＰ Ｔ（％） ２３ ４３ ２６．８ Ｌ－ＣＡ Ｔ（藺Ｍ／ｍ１） ２４ １６．８ １１

Ｆｉｂｒｉｎｏｇｅｎ（ｍｇ／ｄ！） １３０．６ ７９ １５５ ピ ル ビ ン 酸 （ｍ Ｕ 加 １） Ｎ Ｄ １．２４ ０．５

自己抗体 溶血試験

Ａ ＮＡ ＮＤ （一） （一） Ｃｏｏｍｂｓｔｅｓｔ ｄｉｒｅｃｔ （一） （一） （一）

ＡＳＭ Ａ ＮＤ ×１０ ＮＤ ｉｎｄｉｒｅｃｔ （一） （一） （一）

Ａ ＭＡ 州Ｄ ×４０ ＮＤ Ｈａｍ ｔｅｓｔ （一） （一） ＮＤ

Ａ Ｄ Ｎ Ａ Ｎ Ｄ （一） Ｎ Ｄ Ｓｕｇｅｒ－ｗａｔｅｒｔｅｓｔ （一） （一） （一）

ＬＥ （一） （一） ＮＤ 寒 冷 凝 集 反 応 （一） ４ 倍 ＮＤ

Ｎ Ｈ３（μ９／ｄｌ） ８１ ５６ １９７ Ｄｏｎａｔｈ－Ｌａｎｄｓｔｅｉｎｅｒ ｔｅｓｔ （一） （一） Ｎ Ｄ

血 沈（１ 時 問／２ 時 問） ２／４０ １２／３４ １皇３／一 末 梢 血 塗 抹 検 査

有 棟 赤 血 球 ３８％ ＮＤ ＮＤ

ＮＤ ：ｎｏｔ ｄｅｔｅｒｍｉｎｅｄ．
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状 赤 血 球 は１１０％・と 増 加 し，
血 小 板 は９．７ｘｌ０

４／

ｍｍ３と減少 していた．
末梢 血塗抹標 本では赤血球

の３８％に有 辣化が認め られた（図１）． 凝 固系検査

で は プ ロ ト ロ ン ビ ン テ ス ト３３．７％， ヘ パ プ ラ ス チ

ン テ ス ト２３％， ト ロ ン ボ テ ス ト２５％ と 低 下 し， フ ィ

ブ リ ノ ー ゲ ン１３０．６ｍｇ／ｄ
１
，
ＡＴＩＩＩ も１３．９％ と 低 下

していた
．
Ｂ 型肝炎ウイ ルスに対す る抗原， 抗体

はいず れも陰性，Ｃ 型肝炎ウイ ルス抗体も 陰性で，

ＡＦＰ は７．８ｎｇ／ｍ
１ で あ っ だ．

血 液 生 化 学 所 見 で は

総 蛋 白 は６，６９／ｄ１， ア ル ブ ミ ン は３，１９／ｄ１ と 低 下

し， γ・
グ ロ ブ リ ン は３，８９／ｄ

１ と 増 加 し て い た． 総
ビ

リ ル ビ ン は２０．５ｍｇ／ｄ１， 直 接 ビ リ ル ビ ン は４．８ｍｇ／

ｄ１と 間接 型優 位の 高 ビリ ル ビン 血症 を呈 して い

た
．
ＬＤ Ｈ は王，０１２

ＩＵ 〃 と 著 明 な 上 昇 を 認 め た．

ＧＯＴ は６０ＩＵ／ｍ１，
ＧＰＴ は１９ＩＵ／ｍ１， コ リ

ン エ ス テ

ラ ー ゼ は０．２３ヵｐＨ と 低 下 し て い た（表 １）． 骨 髄 像

で は 有 核 細 胞 カ§増 加 し，
Ｍ／Ｅ 比ｏ．４と ｅｒｙｔ

ｈｒｏｉｄ

ｈｙｐｅｒｐ１ａｓｉａ で あ っ た カミ， 病 的 細 胞 は 見 ら れ な

か っ た． 直 接， 間 接 Ｃｏｏｍｂｓｔｅｓｔ お よ び 寒 冷 凝 集

反 応
，
Ｈａ ｍ ｔｅｓｔ， ｓｕｇｅ

ｒ・ｗａｔｅｒｔｅｓｔ は 陰 性 で あ り，

赤 血 球 中 の 酵 素 （ｐｙｒｕｖａｔｅ ｋｉηａｓｅ， Ｇ６ＰＤ Ｈ） に

異常 は認めなかった．

腹部超 音波所見 では， 肝の萎 縮， 辺縁の
鈍化，

肝実質 のｅｃｈｏｇｅｎ㏄手ｔｙの増 加と高度な脾 腫，腹 水

を認めた． 上部内視 鏡では食道， 胃静脈瘤｛Ｃｗ３，

Ｌｓ， Ｐ２， ＲＣ （２斗）， Ｅ（一）， Ｌｇ（十）｝ で あ っ た．

臨床 経過：入院後 の経過を図２ に示す． 入院 後

第２病 日に， 肺水腫 と同時に食 道静脈瘤破裂 を起

症 例１
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表 ２ 赤 蛆 球膜 脂 質 分 析

ＲＢＣ ｍｅｍｂｒａｎｅ 晦ｉｄｓ
㎜ｇ／９脳

症 例 １ 症 例 ２ 症 例 ３

Ｆｒｅｅ ＣｈＯｌｅＳｔｅｒＯｌ ５．９６ Ｎ Ｄ ５．１８

Ｐｈｏｓ曲 ａｔｉｄｙｌｃｈｏｌｉ鵬 １．３３
Ｎ Ｄ ２．５５

Ｓｐｈ１ｎｇｏｍｙｅｌｉ固ｅ ０
．
５１ ＮＤ １

．
４

Ｐｈｏｓｐｈａｔｉｄｙｌｓｅｒｉ舵 ２，４３ ＮＤ １．３７

ＰｈｏｓｐｈａｔｉｄｙｌｅｔｈａｎｏＩａｒｎｉｏｅ ユ．４８
ＮＤ ２．０７

ＦＣ／ＰＬ（胴ｏｌｅ ｒａｔｉｏ） １．１１ １．５３ ０．７

Ｎ Ｄ： ｎｏｔ ｄｅｔｅｒｍｉηｅｄ．

表 ３ 血 溝 胆 沫酸 分 析

症 例 １ 症 例 ２ 症 例 ３

Ｔｏｔａｌ ｂｉ１ｅ ａｃｉｄ（ｎＭ／ｍｌ） ２玉．
２ ６２．

９ Ｎ Ｄ

Ｌｉｔｈｏｃｈｏｌｉｃ ａｃｉｄ（μ塁／ｍ１） Ｏ．４１ ▽ Ｎ Ｄ

Ｄｅｏｘｙｃｈｏｌｉｃ ａｃｉｄ（μ９／ 洲 Ｏ
．０
６ ▽ Ｎ Ｄ

Ｃｈｅｎｏｄｅｏｘｙｃｈ〇三ｉｃ ａｃｉｄ（μｇ／ｎ洲 ５
．
１ ６

．
５ Ｎ Ｄ

Ｕｒｓｏｄｅｏｘｙｃｈｏｌｉｃ ａｃｉｄ ０．玉７ ０，８ Ｎ Ｄ

Ｃｈｏ１ｉｃ ａｃｉｄ ０．６ １．１
洲 Ｄ

（Ｃｈｏｌ…ｃ ａｃヨｄ斗 Ｄｅｏｘｙｃｈｏｌｉｃ ａｃｉｄ）

Ｃｈｅ藺ｏｄｅｏｘｙｃｈｏ１ｉｃ ａｃｉｄ
０．１３ ０．１７

Ｎ Ｄ

Ｎ Ｄ ：ｎｏｔｄｅｔｅ ｍ ｉｎｅｄ， ▽ ： 測 定 感 度 以 下．

こ し た．
Ｓ－Ｂ ｔｕｂｅ に て 圧 迫 止 血 を 行 い， 一 時 は 改

善を見た ものの， 間 接ビリル ビン優位の黄疸， お

よ び貧 血は難治性 であっ た． ハ
プトグロ ビンは１０

ｍｇ／ｄｌ と 低 下， Ｌ－ＣＡ Ｔ は２４ｎＭ／剛 と 低 下 し て い

た． 赤 血 球 膜 で は 遊 離 コ レ ス テ ロ ー ル の 上 昇 と，

リ ン脂 質の減少が見 られ， その 比は１．
１１と著 明に

上昇 していだ （表２）． 血清胆汁 酸分析 （表３） で

はケノ デオキシコー ル酸が著増 し （デオキ シコ ー

ル 酸十コ ール 酸）／ケ ノ デオ キ シコー ル 酸 の 比 は

Ｏ，１３と 低 下 し て い た．

以上， 形態学的 に末梢血塗 抹標 本にて有辣 赤血

球 を認めたこと， 赤 血球膜脂質 の検討から遊 離コ

レステ ロール （ＦＣ） の上昇， リ ン脂質 （ＰＬ） の上

昇 のない こと， 遊 離コ レス テロ ール／リ ン脂質 比

（ＦＣ／ＰＬ） の 上 昇 が 証 明さ れ， 本 例 はｓｐ岨 ｃｅ１１

ａｎｅｍ１ａ と 診 断 さ れ た．
患 者 は 経 過 中 第３０病 日 に

肺炎 を併発し， 第４０病日死亡 した．

症例 ２

患 者 ：３３歳， 男 性．

主訴１全 身倦怠感， 腹部 膨満感， 黄 疸．

家族歴・ 既往歴：特記 すべきこと はない．

生 活 歴１焼 酎 ボ ト ル１／２本十 ビー ル ２～３ 本／

日 ｘ１３年． 輸
血 歴 な し．

現 病歴： ７年 前 より 肝 障 害 を指 摘さ れ てい た

が， 飲酒 を続けていた． １年前全身倦 怠感， 黄疸

を主訴 に第 １回入院 し， この際の腹腔 鏡・肝生検

にて肝硬 変と診断さ れて いた． 退院後 も飲酒を し

ていだ． １ヵ月 前より
全身 倦怠感， 黄疸

が出現し，

第 ２ 回 入 院 と な っ た．

入院時 現症：意識 は清明， 眼球結膜， 皮膚に黄

疸カミ認 められた
．
胸部 では， 心音に異常 を認めず，

肺野両側 でラ音を聴取 し， 左下肺野 では呼吸音 が

消失 して いた． 腹部 で脾を肋骨下 で２横指触 れ，

腹水 を認めた
．
下肢 に浮腫を認めた

．

入 院時 検 査 成績１ 検尿 で ビリ ル ビ ン尿 を 認 め

た．
血 算 で は 赤 血 球４３１×１０４／㎜ ｍ３，

Ｈｂ１４，７９／
ｄｌ
，

Ｈｔ ４３．９％ と 貧 血 を 認 め な か っ た が， 血 小 板 は

５．９×１０
４／ｍ ｍ３と 減 少 し て い た． 凝 固 系 検 査 で は，

プ ロ ト ロ ン ビ ン 時 間２０．
１ｓｅｃ，

ヘ パ プ ラ ス チ ン テ ス

ト４３％， ト ロ ン ボ テ ス ト３６％， ＡＴＩＩＩ も７．５ｍｇ／ｄ丑

と低 下していた．
Ｂ 型肝炎ウイルス は抗原， 抗体

とも に陰性，Ｃ 型肝炎ウイルス 抗体は，陽性 であっ

た． ＡＦＰ は１．３烈ｇ／ｍ１ で あ っ た． 血 液 生 化 学 所 見

で は， 総 蛋 白 は ７９／ｄ１， ア ル
ブ ミ ン は２，２９／ｄ１ と 低

下 し， γ一
グ ロ ブ リ ン は２，８９／ｄ１ と 増 加 し て い た．

総

ビ リ ル ビ ン は１４．８ｍｇ／ｄ１， 直 接
ビ リ ル ビ ン は１０．４

ｍｇ／ｄｉと 直接 型 優位 の 高 ビリ ル ビ ン血 症 が認 め

ら れた． ＬＤＨ は４９７ＩＵ／ｍ１と軽度 の上昇 を認める

の み で あ っ た．
ＧＯＴ は９０ＩＵ／ｍ１，

ＧＰＴ は２０ＩＵ／

ｍ１， コ リ ン エ ス テ ラ ー ゼ はＯ．３１ヵｐＨ と 低 下 し て

い た （表 １）．

腹部超音波検査では表面凹凸不整の肝臓と著明

な 脾腫およ び大量 の腹水を認めた． 上部消 化管内

視 鏡検査で食道 静脈瘤／Ｃｂ， Ｌ㎜， Ｆ２， ＲＣ（一），

Ｅ （一）｝ を認めた
．

臨床経過：入 院後第２６病日 頃より， 吐下 血等は

見 ら れ な か っ た カミ，
急 速 に 貧 血 カミ進 行 し た．

第３２

病 日， Ｈｂ は７，９９／ｄｌ と 低 下 し 輸 血 が 開 始 さ れ た．

貧 血は正球性正色 素性貧血 であっ た． その 後も貧

血は持続 し， 一 方第９０病日 頃からは， 消化 管出血

一１０８８ 一
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の 所見カ陸 い にも かかわ ら ず，総
ビリ ル ビ ン９，５

ｍｇ／ｄｌ， 直 接
ビリ ル ビ ン３．９ｍｇ／ｄ１と間 接型優 位

の 高 ビリ ル ビン血 症 を呈 す る よう に なっ 淀 （図

２）．また同時期 より末梢
血塗抹標本 で有 疎化赤血

球 の出現が見 られるよう になった（図３）．
骨髄像

で は， 有 核 細 胞 カ
ミ増 加 し， Ｍ／Ｅ 比 が０．８ と ｅ町ｔ㎞

ｒｏｉｄ ｈｙｐｅｒｐ１ａｓｉａ カミ 著 明 で あ っ た．
直 接， 間 接

Ｃｏｏ ｍｂｓ ｔｅｓｔ，
寒 冷 凝 集 反 応，

Ｈａ ｍ ｔｅｓｔ， ｓｕｇｅト

ＷａｔｅｒｔｅＳｔ等 すべて陰性 であり， 赤 血球中の酵 素

にも異常 を認めなかった．
血液生化 学検査 でば，

血 清 コ レ ス テ ロ ー ル エ ス テ ル 比 ５６．８と 低 下 し， ハ

プ ト グ ロ ビ ン は１０ｍｇ／ｄ玉，
Ｌ－ＣＡ Ｔ は１６．８ｎ

Ｍ／ｍ１

と著明に低 下していた．
血清の胆汁 酸分析 ではケ

ノ デ オ キ シ コ ー ル 酸 カ§著 増 し， （デ オ キ シ：コ ー ル

酸 十 コ ー ル 酸）／ケ ノ デ オ キ シニコ ー ル 酸 の 比ｏ．１７と

低下カミ認 められた （表３）．

以上形 態学的に末 梢血塗抹標本 像， 走
査電 子顕

微鏡像 で有棟赤血球 を認めたこ と， 赤血球膜 脂質

の検討 から遊離コ レス テロール の増加， リ ン脂質

の増加 のないこ と，遊離コ レステロ ール
／リ ン脂質

の 比 の 増 加 カミ証 明 さ れ， 本 例 は ｓｐ岨 ｃｅ１１ 測ｅｍｉａ

と診 断さ れた
．
本例 は第１７７病日， 肝不全 のた め死

亡 し た．

症例 ３

患 老 ：３５歳， 男 性．

主 訴 ： 吐 血，、 黄 疸．

家族歴・既往 歴：特記す べきこと はない
．

生 活歴 ：２０～２５歳 日 本 酒 １～２ 合／日， ２５歳

以 降 ２ 合 ～１．５升／日． 輸
血 歴 な し．

現病歴：２０歳より多量 の飲酒歴カミあっ た姻， ２８

歳 頃より次 第に飲酒量が増 えていった． 半年前
よ

り鼻出血 が見られるよう になっだ．
入院２ヵ月 前，

眼球結膜 の黄染を， １ヵ月 前， 皮 膚の黄疸を指 摘

さ れた． 夜間睡眠中悪心， 心窩部 痛カ
ミあり， 鼻 出

血を２回 認めたため， 翌日当科 に入院となった．

入院時 現症：意識軽度 混濁． 眼球結膜， 皮膚 は

黄染 し， 前胸部にクモ 状血管腫 を認めた．
胸部 で

は第 ２肋 聞左 縁に 最強 点を 有す る Ｌｅｖｉ鵬 ＩＨ／Ｉｙ

の 収縮 期 雑 音 を聴 取 し， 肺 両 側 の 下 肺 野 で
肋ｅ

ｒａ１ｅを聴取 し花．
腹部は膨 隆し， 肝臓は右季 肋下

で２横 指触知 した． 腹水と下肢 の浮腫を認 めた．

入院 時検査 成績：一 般検 血では， 赤血球２６７×

１０４／ｍ ｍ３， Ｈｂ９，９９／ｄ１， Ｈｔ３１．８路 と 貧 血 を 認 め，

網状 赤血 球 は４３％北 増 加 し血 小 板 は７×１０毛／ｍｍ３

と減少 して いた
．
末梢 血塗抹標本 では有棟赤 血球

カミ認め られた． 凝固系 検査で
プロ トロン ビン時間

１９．７ｓｅｃ（
正 常 コ ン ト ロ ー ル１１．

８ｓｅｃ）， ヘ パ プ ラ ス

チ ン テ ス ト２６．８％， ト ロ ン ボ テ ス ト３６．７％， フ ィ

ブリ ノーゲ ンも１脆㎜ｇ／ｄ１と低 下 して いた．
Ｂ 型

肝炎ウイ ルスに対す る抗原，
抗体はす べて 陰性で，

ＡＦＰ１５ｎｇ／ｍ１で あった．
血液 生化 学所見 で は総

蛋 白 ８，３９／ｄ１， ア ル
ブ ミ ン ２１２９／ｍ

１
， γ一
グ ロ ブ リ ン

４，９９／ｄ１ と 増 加 し， 総 ビ リ ル ビ ン １９ｍｇ／ｄ１， 直 接 ビ

リ ル ビ ン１１．５ｍｇ／ｄ１，ＧＯＴ １１ｏＩＵ／ｍＩ，Ｇ
ＰＴ １９ＩＵ／

㎜１，
ＬＤＨ ４５０ＩＵ 〃，

コ リ ン エ ス テ ラ ー ゼ ０．３９カｐＨ

と低 下していた （表１）．

腹 部超音波検 査では， 肝腫 大， 表面 の凹
凸
，
高

度 の脾腫， 胆 石， 軽度の腹 水を認めた．
上部内視

鏡 で 食 道 静 脈 瘤 は ｛Ｃｗ， Ｌｓ， Ｐ２－３， Ｒｃ（３＋）｝ を

認 め た．

臨床経過： 入院後も吐 血を見たカ§， 輸血， 補液

にて徐々 に状 態が改善 し， 出血は食 道静脈瘤か ら

の出血と思わ れた． しかし， 第４５病 日
頃より出 血

源 な く 貧 血 が 進 行 し， 第６１病 日 に は， Ｈｂ６，４９／ｄ１，

Ｈｔ ２０％， 網 状 赤 血 球５４％・と な り， 総
ビ リ ル ビ ン

９．１ｍｇ／ｍ
１
， 直 接

ビ リ ル ビ ン３．５㎜ｇ／㎜
１ と 間 接 型

優位の高 ビリル ビン血 症となった． 血清のハ プト

グ ロ ビ ン は 測 定 感 度 以 下 で，
５１Ｃｒ 法 に よ る 赤 血 球

寿命の半 減期は１３．
２日と著明に 短縮していた．

骨

髄 像 で は 有 核 細 胞 は９－４５×１０
４／ｍ ｍ３と ｎｏｒｍ ㏄ｅ１－

Ｍ ａｒ ｍａｒｒｏｗ で あ っ た が，
Ｍ ／Ｅ と は０．７５

と

ｅｒｙｔｈｒｏｉｄ ｈｙｐｅｒｐ１ａｓｉａ カ
ミ見 ら れ た

．
直 接， 問 接

Ｃｏｏｍ ｂｓ ｔｅｓｔ，
Ｈａ ㎜ ｔｅｓｔ， ｓリｇｅｒ－ｗａ

ｔｅｒ ｔｅｓｔ は 陰

性 であっ た。 末梢
血では有棟 赤血球の出現 が見ら

れ （図 ４）， ｓｐ岨 ｃｅ１１ａ忍ｅｍｉａ カ
§強 く 疑 わ れ た． 赤

血 球 申 の 酵 素 （Ｇ６ＰＤＨ， Ｎａ－Ｋ Ａ Ｔ
Ｐａｓｅ，

Ａｃｈｅｓ－

ｔｅｒａｓｅ） に 異 常 を 認 め ず， 血 溝 中 の Ｌ－ＣＡＴ は ｕ

ΩＭ／㎜１であった． 赤血球 膜脂質は， 遊離コ レステ

ロ ー ル カミ５．１８ｍｇ／ｇ
Ｈｂ と 増 加 し て い 花 カミリ ン 脂

質 の増加も見 られ ており ＦＣ／ＰＬ 比 の上昇 は見ら

れなかった． 第７５病日頃よ り網状赤血球 の低下
が

見 ら れ， ３ ％・と
な っ た． 再

度 骨 髄 穿 刺 を 試 み た と
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こ ろ ｈｙｐ㏄ｅ１Ｍ ａｒ ｂｏｎｅ ｍａｒｒｏｗ で ｅｒｙｔｈｒｏｉｄ 系

の産 生は殆 ど見 られず， 赤芽球 癖の合併 が示唆さ

れ た． こ の 後 治 療 と し て ＳｔｅｒＯｉｄ 療 法 と 大 量 の 輸

血 淡繰り返さ れだ が，第１６１病 日に細菌性腹 膜炎か

ら敗血症を起 こし死亡 した．

考 案

Ｓｐ鮒 ㏄ｌ１ａｎｅｍｉａは， 稀 ではあるが肝 機能障害

に伴う 赤血球 の形態 異常 として 知ら れて いる亘）．

Ｓ興ｒｃｅ１１は重度 の肝障害， とくにア ルコ ール性の

肝 硬変 で出現 する ことが多 く１）， 著 明な 溶
血 性貧

血を引き起 こし， その余 後は平均３
ヵ月 と著 しく

不 良 で あ る と い わ れ る１）山３）
．
今 回 報 告 し た ３ 症 例

は， いず れも大酒家 で， 重度肝不全 の状態 （全例

Ｃｈｉ１ｄ－Ｐｕｇｈ 分 類
４三で は Ｃ） に 合 併 し て 出 現 し て お

り， 診 断後雀カ月以 内に全例合併 症により死亡 し

た
．

そ の 組 織 像 は， 症 例 １ のｎｅｃｒｏｐｓｙで は Ｍａ１１ｏｒｙ

－Ａｚａｎ染色 では高度な間 質の線維化 と， 比較 的淘

一 で小さい再生結節 のある肝 硬変であっ花．
豪た，

鉄染色 では， 肝細胞 内にヘモ ジデリンの沈着 が昆

ら れアルコール肝 硬変であった． 症例２ において

は ｓｐ耐 ｃｅ１ｌａｎｅ㎜ｉａ 出 現 の 約 １ 年 前 に 腹 腔 鏡， 肝

生検を行っており， その際の 所見では， 肝 表面は

大 小不 同 の結 節 か ら なる 凹凸カミ著 明 であ り （図

５）， 同 組 織 の Ｍ ａ１１ｏｒｙ－Ａｚａｎ 染 色 で は， 著 し い 壊

死 癩 痕 性 に Ｐ－Ｐ，
Ｐ・Ｃ ｂｒｉｄｇｉｎｇ を 形 成 し 肝 小 葉 構

造は 改築 さ れ， 偽 小葉 が 完成 し肝 硬変 の 所 見 で

あった．
ヘモジ デリ ンの沈着 は見 られなかった（図

６）． Ｈ・Ｅ 染 色 で は， 小 葉 内 に 大 脂 肪 滴
を 有 す る 肝

細胞を認めるカミ， アルコ ール硝子体 は確認でき な

かった． 症例 ３の剖検 で，
肝表面像 は小穎粒状 で

肝硬変の 所見であった． 組織は びまん性の線織 化

と， 寓度 のヘモ
ジ デリ ン沈着カミあり，

偽小葉 ほ目

立たず
， 肝の

改築よ り線維症の 方カ§強く， 肝細 胞

に脂肪 の沈着はみ られなかった． この症例 では全

身性の ヘモクロマ トーシスも指摘 されており， 大

量輸 血による二 次性のヘモクロマ トーシス の合併

も疑わ れた
．
い ずれの症例も組 織所見か ら高度の

肝硬 変を呈 して おり，
その成 因として はアルコー

ルの 関与が強く 示唆されるも のであった．

本 邦では自験例 を含め検索 した範囲 で５９症例の

ｓｐ 岨 ｃｅｌ１ ａｎｅｍｉａ の 報 告 カ
ミ見 ら れ る． こ の う ち，

約７０％カミア ル コ ール 性 で あ る と い う 報 告 が あ

り５〕， そ の 他 の 原 因 と し て は， Ｈ ＢＶ に よ る 劇 症 肝

炎 に 合 併 し た も の ２ 例６）７｝， 肝 細 胞 癌 に 合 併 し た も

の８）， ＰＢＣ
９）に 合 併 し た も の カ§報 告 さ れ て い る．

肝障害 における溶血の 機序と して は， 遊離コ レ

ス テロー ルのエステル化 に重要な酵 素であり肝臓

で生成さ れる Ｌ－ＣＡＴ の産 生の低 下によ り， 血 清

の遊離コ レステロール の増加を起 こし， 赤
血球膜

に 遊 離 コ レ ス テ ロ ー ル お よ び レ シ チ ン カミ過 剰 と

なって脂 質代謝異常 を起こ し， 形 態異常を引き 起

こ す こ と に よ る と 考 更 ら れ て い る．
さ ら に 肝 障 害

時の 胆汁 酸の増加 も Ｌ－ＣＡＴ の活 性を低 下さぜ る

こ と カ§わ か っ て い る’）３）． ま た ｓｐｕｒｃｅ１
ｌ の 特 徴 と し

て，
ＣｏｏＰｅｒ ら亘ｏ〕は，

ＦＣ／ＰＬ の 上 昇， Ｌ－ＣＡＴ の 低

下２）， 胆汁 酸の上昇， 患者の 血清に正常赤 血球を艀

置 さ 量 る と ｓ岬ｒ 化 す る こ と を 報 告 し て い る
１）２）
．

また， 血申胆汁 酸分析 でケノ デオ キシコ ール酸カ
ミ

著 増 し て い る こ と か ら，（デ オ キ シ コ ー ル 酸 十 コ ー

ル酸）／ケノ デオ キシコー ル酸比の低下 を挙げてい

る １）
．

本 邦 に お け る ＳｐｕｒＣｅ１１ａｎｅｍｉａ の 症 例
５）脈 且５）で

は，
血 清 中 の Ｌ－ＣＡ Ｔ 低 下，

｝ｃｈｏｌｅｓｔｅｒｏ１ の 減 少，

ＦＣ の増加，ＰＬ はほ ぼ正常という所見 が共通 して

見られて いる．また 赤血球膜脂質 分析
では，
ＦＣ の

増加， ＰＬ に上昇の ないことから， ＦＣ／ＰＬ 比の 上

昇 も 共 通 し て い る．

我々の症 例は症例 １， ２で
赤血球 の膜分析の 結

果 ＦＣ／ＰＬ の上昇 が見ら れ， また 胆汁酸 分析 を行

い，（デ オ キ シ コ ー ル 酸 斗 コ ー ル 酸
）／ケ ノ デ オ キ シ

コール 酸の比の低 下カ§見られ， 末 梢血申の有 疎赤

血球 も確認さ れ， 典型的なｓｐ雌 ㏄
１１ａ鵬㎜ｉａ であ

る と考 えられた
．
症例３に関 して は赤血球 の膜分

析 の 数 値 の み に注 目 す る と ＰＣ／ＰＬ の 上 昇 が な

く， 逆にリ ン脂 質の
上昇が見 られ， 閉塞性 黄疸の

パ タ ー ン で あ っ た． し か し， 末 梢 血 刺 こ は 図 ４ に

示 す よ う に， ｓ脾ｒ ｃｅ１１ ａｎｅ㎜
ｉａ に 典 型 的 な 有 棟 化

赤 血球カミ認め られた．
有棟化 中眈球を呈 する鑑別

す べ き 疾 患 と し て β一リ ポ タ ン パ ク 欠 損 症１６），

ｃｈｏｒｅａ１６〕等 の 遺 伝 性 疾 患カ 堵 え ら れ るカミ， こ の 症

例 において はこれらの倉併 は否定的 であり除外診
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断 で は あ る カミｓｐ岨 ｃｅ１１ａｎｅｍｉａ カミ最 も 疑 わ れ る．

赤血 球膜分 析で ＦＣ／ＰＬ 比の上 昇カ§見 られ なかっ

たの は赤芽球潜 の合併等の複雑 な臨床経 過により

脂質 分析の結果 が修飾されたた めと思わ れる．

と こ ろ で， ｓｐ岨 ｃｅ１ｌ ａ肌ｅ㎜ｉａ と 赤 芽 球 潜 の 合 併

は珍しく， 検 索した範囲 ではその報告
を見ない．

急性の赤芽球 瘍の原因と して， 薬物， ビタミ ン Ｂ１

の 欠 乏， 葉 酸 欠 乏， 感 染 な ど が 知 ら れ て い る
１７）
． 本

症例ではア ルコール性肝 硬変に種々 の吸収障害カミ

加わって，赤芽球 癖カ
§合併 し淀 可能性も疑わ れる．

本症 は重篤な肝不全 に発症するた め， 有効な治

療法は ない
．
近年， 血 漿交換カ

ミ有用 であったと い

う報告１８｝や， 赤血球 膜を強化する 塩酸フ ルナリ
ジ

ン （カ ルシウム拮抗薬） が有効 であったとする 報

告６）も 見 ら れ る． 症 例 １ は， 第３３病 日 よ り ７１ヨ 間 塩

酸フ ルナリジ ンを使用 したカ坂 応はなく， 肺 炎を

併発 し死亡した．

Ｓｐ岨 ｃｅ１１ａｎｅｍｉａ は そ の 報 告 数 も 増 え， 稀
な 疾

患 ではなくなりつ つある．
そ の機序や治療 法につ

いて， 今後の検 討が待た れる ところである．

文 献

１） Ｃｏ叩 ｅｒ Ｒ Ａ： Ｈｅ測ｏｌｙｔ三ｃ ｓ抑 碓ｏｍｅｓ 狐ｄ ｒｅｄ

ｃｅｌ１ 測ｅ ｍｂｒａηｅ ａｂｎｏｒｍａ 嚇 ｅｓ ｉｎ ｌｉｖｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ．

Ｓｅ卿 Ｈｅ伽ａｔ １７；王０３－１１２．
１９８０

２） Ｃｏｏｐｅｒ Ｒ Ａ， Ｘｉ醐吐ａ
１１ Ｄ凋

，
Ｄｕｏｃ沁ｅｒ ＪＲ ｅｔ ａ１：

Ｒｏｌｅ ◎ｆ ｔｈｅ ｓｐｌｅｅｎ ｉｎ 伽 ｅ獅 ｂｒａ篶ｅ ｃｏｎｄ虻ｉｏ 楡ｎｇ

ａｎｄ ｈｅ醐 ｏｌｙｓｉｓ ｏｆ ｓｐ仙ｒ ｃｅ１玉ｓ ｉｎ 玉ｉｖｅｒ ｄ三ｓｅａｓｅ．
Ｎ

ＥｎｇｌＪ Ｍｅｄ ２９０：１２７９－１２８近， １９７４

３） ヨ【）ｏ１１ Ｉ）Ｃ，
一）ｏ１１ ＮＪ： ＳＰ㍊ｒ ｃｅ玉１ ａＲｅ狐ｉａ．

Ｓｏｕｔｈ

Ｍｅｄ Ｊ ７５：１２０７４２１０． １９８２

４） 肺 曲 ＲＮ， Ｍ 蛆 醐ｙ・Ｌｙ㎝
ＩＭ， 肋 ＷＳ㎝ 几 ｅｔ

ａ１： Ｔτａｎｓｓｅｃｔ豆ｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ｏｅｓｏｐｈａｇむｓ ｆｏｒ ｂ胎ｅｄ一

｛ηｇ ∀ａｒｉｃｅｓ． Ｂｒ Ｊ Ｓｕｒｇ ６０…６逐６－６４９． １９７３

５１ 星 谷 聡， 野 村 益 世， 片 本 哲 郎 ほ か１Ｓｐ鮒 ｃｅ
ｎ

ａｎｅｍｉａ を 認 め た 肝 硬 変 の ６ 例．
臨 消 内 科 ８：

１７５５－１７５９．
１９９３

６） 毛利 洋， 佐 藤 正 夫， 森 崎 隆 幸 ほか ： 劇症 肝 炎 亜

急 性 型 の 経 過 申 ｓｐｕｒ ｃｅｌ１ ａｎｅ狐ｉａ を 呈 し だ １ 例．

肝 臓 ２８：９９８， ｉ９８７

７） 穂 坂 茂
，
菊 野 隆 明

，
新 井 童 紀 ほ か ：Ｓｐｕｒ ｃｅｌｌ
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