
１５７

臨床報告
／蚕女医練１雷

６５巻
平麗韓 萌〕

ス テ ロ イ ド 剤 ・ 抗 プ ラ ス ミ ン 療 法カ§奏 効 し た

Ｃｒｏｎｋｈｉｔｅ－Ｃａｎａｄａ 症 候 群 の １ 例

ア ベ

阿部
イ ハラ

井原

王〕横 浜 新 緑 病 院

２〕東京女子医科犬学 第二外科学教室

ユ タ カ キ ｌｊ タ タ カ シ ア ダ チ ユ ミ コ ス ギ ヨ ウ イ チ

裕 １）・ 桐 田 孝 史１）・ 安 達 由 美 子１）・ 杉 洋 一）

ヒ ロ シ オ オ チ テ ツ ロ ウ カ メ オ カ シ ン ゴ ハ マ ノ キ ヨ ウ イ チ

寛 玉）・ 大 地 哲 郎１）・ 亀 岡 信 悟２）・ 浜 野 恭 一２）

（受付 平成７年７月３１日）

Ａｎ 亙ｆｆｅｃｔｉ∀ｅ Ｃａｓｅ ｏｆ Ｃｒｏｎｋｈｉｔｅ－Ｃａｎａｄａ Ｓｙｎｄｒｏコｍｅ Ｔｒｅ批 ｅｄ ｂｙ

Ｃｏ 討ｉｃｏｓｔｅ１＝ｏｉｄ ａｎｄ Ａ ｎｔｉｐ
１ａｓ㎜ｉｎ Ｔｈｅｒａｐｙ

Ｙ 耐 ａｋａ Ａ Ｂ Ｅ
１）
，
Ｔａｋａｓｈｉ ＫＩＲＩＴ Ａ

１）
，
Ｙｕ ｍｉｋｏ ＡＩ）Ａ Ｃ ＥＩ

１〕
，
Ｙｏｉｃｈｉ Ｓ Ｕ ＧＩ

１〕
，

Ｈｉｒｏｓｈｉ ＩＨ Ａ Ｒ Ａ
１，
，
丁 説 ｓ口ｒｏ ＯＣ Ｈ １

１）
，
Ｓｈｉ篶ｇｏ Ｋ Ａ Ｍ Ｅ Ｏ Ｋ Ａ

２〕

ａｎｄ Ｋｙｏｉｃｈｉ Ｈ ＡｌＭ１Ａ Ｎ ０
２）

王〕Ｙｏｋｏｈａ ｍａ Ｓｈｉｎ Ｍｉｄｏｒｉ Ｈｏｓｐ虻ａ１

２）Ｄ ｅｐａｒｔｍ ｅｎｔ ｏｆ Ｓｕｒｇｅｒｙ ＩＩ，
Ｔ ｏｋｙｏ Ｗ ｏ ｍｅΩ

’
ｓ Ｍ ｅｄｉｃａｌ Ｃｏｎｅｇｅ

Ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔ ｗａｓ ａ ６６－ｙｅａｒ－ｏ互ｄ ｍａｌｅ ｗｈｏ ｃａｍｅ ｔｏ ｔｈｅ ｈｏｓｐｉｔａ１ ｗｉｔｈ ｄ｛ａｒｒｈｅａ， ａｐｐｅ
ｔｉｔｅ １ｏｓｓ，

ｂｏｄｙ ｗｅｉｇｈｔ１ｏｓｓ，
ｈａｉ刈 ｏｓｓ ａｎｄ ｄｅｆｏｒｍ五ｔｙ ｏｆｆｉｎｇｅ ｍ ａｉ１．

Ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ ａｎｄ Ｘ－ｒａｙ ｅｘａ ｍｉ篶ａｔｉｏ列 ｏ
ｆｔｈｅ

ｄｉｇｅｓｔｉｙｅ ｔｒａｃｔ ｒｅｖｅａ
１ｅｄ ｄｉｆｆｕｓｅ ｐｏｌｙｐｏｓｉｓ ｔｈｒ ㎝ ｇｈ ㎝ ｔ ｔｈｅ ｓｔｏｍ ａｃｈ，

ｄｕｏｄ ㎝ ｕ ｍ ａｎｄ ｃｏ１ ㎝．
Ｗ ｅ

ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ａｓ Ｃｒｏｎｋｈ１ｔｅ－Ｃａｎａｄａ Ｓ 卿 ｄｒｏ ｍｅ ａ ㏄ ｏｒｄｉ 昭 ｔｏ ｔｈｅ ａｂｏｙｅ ｆｉｎｄｉｎｇｓ．
Ｗ ｅ ａｄ ｍｉｎｉｓｔｅｒｄ ３０

ｍ ｇ／ｄａｙ ｏｆ ｐｒｅｄｎｉｓｏ１ｏｎｅ，
６００ ｍ ｇ／ｄａｙ ｏｆ ｃａ ｍｏｓｔａｔ ｍｅｓｉ１ａｔｅ ａ 紬 ５００ ｍ ｇ／ｄａｙ ｏｆｔｒａｎｅｘａ ｍｉｃ ａｃｉｄ，

Ｗｅ ｒｅｄｕｃｅｄ ５ ｍｇ ｏｆｐｒｅｄｎｉｓｏ１㎝ｅ ｅｖ 町 ｔｈ ㈹ ｗ 献 ｓ ａｎｄｆｉｙｅ ｗ 脱ｋｓ１ａｔｅｒｓｔｏｐｐｅｄ ｍｅｄｉｃａｔｉ㎝ ｏｆ

ｃａ ｍ ｏｓｔａｔ ｍｅｓｉ１ａｔｅ ａｎｄ ｔｒａ忍ｅｘａ ｍｉｃ ａｃｉｄ．
Ｔ ｈｅ ｃｉｉｎｉｃａ１ ｓｙ ｍ ｐｔｏ ｍｓ ｗｅｒｅ ｎｏｔ ｆｏｕ 紬 ｗｉｔｈ ｄｅｃｒｅａｓｉｎｇ

ｏｆ ｔｈｅ ｎび ｍｂｅｒ ｏｆ ｔｈｅ ｇａｓｔｒｉｃ ａ 紬 ｃｏ玉ｏｎｉｃ ｐｏｌｙｐｏｓｉｓ．
Ｅｉｇｈｔ ｗｅｅｋｓ ｌａｔｅｒ，

ｔｈｅ ｇａｓｔｒｉｃ ｐｏ
１
ｙｐｏｓｉｓ

ｄｉｓａｐｐｅａｒｅｄ．
Ｅｉｇｈｔｅｅｎ ｗｅ 改 ｓ王ａｔｅｒ， ｗｅ ｓ

ｔｏｐｐｅｄ ｍ ｅｄ
｛ｃａｔ五〇篶 ｏｆｐｒｅｄｎｉｓｏｌｏｎｅ．

Ａｔ ｐｒｅｓｅ 砒， ｗｅ
ｄｏ ｎｏｔ

ｆｉｎｄ ａ ｒｅｔ狐ｒ篶 ｏｆ ｔｈｅ ｄｉｓｅａｓｅ．

緒 言

Ｃｒ㎝ ｋｈｉｔｅ－Ｃａｎａｄａ 症 候 群 （以 下 ＣＣＳ と 略 す）

な 中 年 以 降 に 発 症 し， 消 化 管 ｐｏ
１ｙｐｏｓｉｓ に 脱 毛・爪

甲萎縮な どの皮膚症状 を伴う比較 的まれな疾 患で

あ る． １９５５年 に
Ｃｒｏｎｋｈｉｔｅ と Ｃａｎａｄａ に よ り 報 告

されて以 来，１９９０年までに世 界で２４４例の報 告があ

るが， 未 だ原因は不 明であり治
療 法も確立さ れて

い な い
．
今 回 我 々 は， 脱 毛， 爪 甲 萎 縮， 味 覚 異 常

カミみ られ， 内 視鏡 所見 から ＣＣＳ と診 断さ れた 症

例 を 経 験 し， ス テ ロ イ ド， 抗 プ ラ ス ミ ン 療 法 を 行 っ

た ところ短期 問のうちに 著明な改善 が得られたの

で， 若干の文 献的考察 を加え報告する．

症 例

症 例 ：６６歳， 男 性．

主 訴：下痢，
体重減少， 味覚異常，

食欲不振
．

家族歴： 特記すべき ことはない．

既往歴：５０歳 穿孔性 虫垂炎， ５６歳 腰椎 脊柱

管 狭窄症， 高血圧症， 高尿酸血症．

現病歴：五９９４年９月 中旬 より１ 日数回の下痢，

味覚異常， 食欲不振， 体 重減少が みられた．
その
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１５９

初 診時現症： 頭髪は頭頂 を申心に疎，
全身皮膚

は乾 燥している が， 色素沈着 は認めら れない． 両

側 第２～４指 爪の先端より 約１／３か ら２／３までカミ罪

薄化， 鱗屑化 し， や
や自色 調を呈 し， 第 ５指爪は

脱 落寸前 で可動性あり， 両 第１指爪 はや や肥厚が

みられた（図１）． 趾爪 は罪薄化は認 められ
ず
，
一

部に混濁肥 厚を認めるの みであった．
味覚鈍麻は

顕著に認 められた．
下痢 は１日数 回軟便で血液淋

混じるこ ともあり，半 年で１１
ｋｇの体 重減少カミみ ら

れ た
．

初 診 時 検査 成績： 白 血 球 数５．５００／ｍｍ
３
，
ＣＲＰ

１．６ｍｇ／ｄ
１
， 赤
血 球 数４１９×１０４／ｍ ｍ３， Ｈｂ１４，！９／ｄ１，

Ｐ茎ｔ １８１７×１０
杢／ｍ ｍ３と 軽 度 の 炎 症 反 応 は 認 め る が

貧 血 は 認 め ず， 生 化 学 で も
ＴＰ ６，２９／

ｄ１， ＣｈＥ １４０

ＩＵ／Ｌ， Ｃｕ ８０μｇ
／醐 と 軽 度 低 下 カ§み ら れ た 以 外，

著変 を認めなかった （表１）．

消化管内視鏡検査：胃粘膜全体に発赤を伴う大

小不 整なｐｏ１ｙｐカ溜 集 し伸展は不良， 十二 指腸球

部・ 下行脚にが けても同様の 病変がみ られた （図

２）． 大 腸
全体 にも 同様 に大 小不 整 のｐｏ１ｙｐカミみ

られたカ§，回腸末端に は認められ なかった（図３）．

消化管造影検査：上部消化管造影検査では， 胃

全 体 に 粗 大 結 節 状， 半 球 状 の ｐｏ
１ｙｐｏｓｉｓ が み ら れ，

十二指 腸球部 から下 行脚 に かけて も 小ｐｏ１ｙｐｏｓｉｓ

カミ認 め ら れ た （図 ４）．

注 腸 検 査 で は， 全 大 腸 に 大 小 不 同 の ｐｏ
１ｙｐｏｓｉｓ

が認めら れた が 回腸末端 には， ｐｏ１ｙｐは認 めら れ

な か っ だ （図 ５）．

病理学 的所見：腺管 の嚢胞状拡 張，間質 の浮腫，

炎 症 性 細 胞 浸 潤 カミ豊 富 に み ら れ， ｐｏ
１ｙｐｏｓｉｓ は， 炎

症 性 過 形 成性 ｐｏ１ｙｐｏｓｉｓで悪 性 所 見 は み ら れ な

か っ た （図 ６）．

治療 および経過 ：臨床症状・ 内視鏡所見・ 病理

所 見 よ り ＣＣＳ と 診 断 し， プ レ ド ニ ゾ ロ ン３０ｍｇ・メ

シ ル 酸 カ モ ス タ ッ ト６００ｍｇ・ ト ラ ネ キ サ ム 酸５００

㎜ｇ 内服を開 始した．
血漿総蛋 自は６，２９／ｄｌと軽度

低 下にと どまっ ていただめ申 心静脈栄養 は施行せ

ず， 全粥経１コ摂取とした． 投
与２週目の 上部消化

管 内 視 鏡 検 査 （以 下 ＵＧＩ－ＥＳ） で は 炎 症 性 の

ｐｏｌｙｐｏｓｉＳは 認める が初回 施行 時よ り正常 粘 膜カ
§

多 く みら れた．
下部 消化 管 内 視鏡 検 査 （以 下 Ｃ・

表 １ 初 診 時検 査 所 見

Ｂ王ｏｏｄ ａｎａ玉ｙｓｉｓ

ｗ ＢＣ ５
．
０００／ｍ醐茗

Ｒ ３Ｃ ４１９× １０４／狐 ｍ
３

肋 １４．ユｇ
／ｄ１

Ｈｔ ４２
．
互 ％

Ｐｌｔ １８
．
７ｘ １０４／㎜ ｍ茗

Ｂｌｏｏｄ ｃｈｅｎｌｉｓｔｒｙ

ＴＰ ６，２９
／ｄｌ

Ａ玉ｂ ３
，
３９／ｄ１

Ｔ－Ｂｉ－ Ｏ．３ 獅 ｇ／ｄ－

ＧＯＴ ２３ＩＵ／Ｌ

ＧＰＴ １７ＩＵ／Ｌ

ＣｈＥ １４０夏Ｕ／Ｌ

８ＵＮ １５ ｍｇ／ｄｌ

Ｃｒｅａ １，
６竈ｎｇ／ｄ－

Ｎａ １４１ ｍＥｑ／Ｌ

Ｃ玉 王０１ ｍＥｑ／Ｌ

Ｋ ４．３ 棚 ｑ／Ｌ

Ｃａ ８
，
１ ｍ Ｅｑ／Ｌ

Ｆｅ １９４μ９ 畑

Ｃｕ ８０μｇ／ｄ１

ＣＲ Ｐ ｝．６ ｍｇ／ｄｌ

Ｔｕｍｏｒ ㎜ａｒｋｅｒ

ＡぎＰ １．Ｏｎｇ／ 洲

ＣＥ Ａ １．０ｎｇ／㎜１

ＣＡ１９－９ １５Ｕ／ｍｌ

ＥＳ） に て も， ｐｏ
１ｙｐｏｓｉｓ の 密 度 の 低 下 カ

§認 め ら れ

た
．

３ 週目 ごとに プレ 汽ニ ゾロ ンを５ｍｇ ずつ漸減，

５ 週 目 が ら は メ シ ル 酸 カ モ ス タ ッ ト， ト ラ ネ キ
サ

ム 酸 は 中 止 し プ レ ド ニ ゾ ロ ン の み と し た．

６ 週 後 の ＵＧＩ－ＥＳ で は ｐｏ１ｙｐ は ほ ぼ 消 失 し， 粘

膜 の 軽 度 の 浮 腫 の み 認 め ら れ た．
Ｃ－ＥＳ に て も

ｐｏＩｙｐ は 小 さ い も の カ
ミ散 見 さ れ る の み で あ っ た．

ｐｏ１ｙｐＯｓｉｓ の 改 善 と と も に 脱 毛 ・ 味 覚 異 常 カ
§改 善

し， 萎縮 していた爪 は自然剥離さ れ
正常爪が確認

さ れ た．
ま た， 下 痢 ほ 消 失 し， 軽 度 なカ

ミら 体 重 の

増加を認 めた
．

８ 週 後 プ レ ド ニ ゾ ロ ン２０ｍｇ 投 与 時 の ＵＧＩ－ＥＳ

で は ｐｏ１ｙｐ は 全 く 確 認 さ れ な か っ た．
さ ら に，

プ

レ ド ニ ゾ ロ ン を 漸 減 し， １４週 目 か ら５ｍｇ と し， １８

週目 でプレ ドニ ゾロ ンの投与 を中止した．
中 止後

８ 週 目 の ＵＧＩ－ＥＳ で も ｐｏ１ｙｐ は 全 く 認 め ず， 再 発

は み ら れ て い な い （図 ７， ８）．

考 察

ＣＣＳ は 下 痢 を 主 症 状 と し 消 化 管ｐｏ１ｙｐｏｓｉｓお

よ び皮膚色素 沈着・爪甲萎 縮・脱毛等の 外胚葉病

変 を伴う非遺 伝性の稀な疾 患であり， 主 に中年以

降 に 発 症 す る． １９５５年 に Ｃｒ ㎝ ｋｈｉｔｅ と Ｃａｎａ
ｄａ の

報告以 来１９９０年 漢で に世 界で２４４例 の報 告が ある

カミ， 本邦よ りの報告はそ のうちの１８０例 （約２／３）

で あ る．

本症候群 の病態は未 だ不明の点カミ多く， 特に病

因 に 関 し て は ほ と ん ど 解 明 さ れ て い な い１）． そ の
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図 ８ 臨 床 およ び治 療 経 過

治療 にっ いても確立 した方法 はなく， 本邦 での報

告例 をみると， 栄 養補給 （中心 静脈栄養、 経 腸栄

腸） と共にステロイ ド剤が使用さ れた症例 が最も

多 い が， 他 方 で， 自 然 治 癒 例 の 報 告
も み ら れ る２）．

ス テロイ ド剤 は本症候群の 治療剤と して 広く用

い られラ その作用 機序と して は消化管粘膜 におけ

る 抗炎症・抗ア レルギー作用，
さらに血管 透過性

充進の抑制によ る蛋白漏 出の防止が考 乏られてい

る ３）～５）
．

本 症 候群 はしばし ば低 蛋白血症をきた し， その

原因と して 胃・腸管への 蛋白漏出が充 進している

こ１とが多数例 において確 認されている． 蛋
自漏出

の機序の一つ として， 消 化管粘膜にお ける線溶現

象の充進 があり， そ れに
より消化管 粘膜の透過性

カミ充 進 し血漿 蛋 自の 漏 出を 促す と 考 え られ て い

る． こ の 考 完 の も と に， 抗
プ ラ ス ミ ン 剤 を 用 い て

顕 著 な 改 善 効 果 を 得 た と い う 報 告 が あ る６；７）．

本症例 は線溶活性 の測定は施行 していない が，

診 断 後 よ り プ レ ド ニ ゾ ロ ン， メ シ ル 酸
カ モ ス タ ッ

ト， トラ ネキ
サム 酸を併用 し短期 問で著明な 改善

を得る ことが でき， プレ ドニ
ゾロ ン申止後も再 発

を みず， 良好に 経過申である．

本 症の予後 は消化 管ｐｏ１ｙｐｏｓｉｓとそ れに伴う 消

表 ２ １９８３年 か ら１９９２隼 の１０年 問 に 臼本 で 症例 報 告 さ

れ た Ｃ夏ｏ 赦 ｈｉｔｅ－Ｃａｎａｄａ 症 候 群 の ポ リ ー プ の 消 失 ま

た は 減少 ま で の平 均 期 間 と本 症 例 が要 し た 期聞

簿

大 腸

消失

３１
．
８ヵ 月

（ｎ＝・５）

３０．２
ヵ 月

（ド１王）

減 少 あ る い は
ほ ぼ消 失

１５．５ヵ 月

（ｎ１＝２２）

９
，
３ヵ 月

（ｎ・・２１）

本 症 例 の
ポ リ ー プ の消 失

２ヵ 月

２．２ヵ 月

化 管 内蛋 自漏 出性低蛋血 症の改善の 有無により左

右される とさ れている．
多 くの報告例 は治療開始

から症状 の消失， 改善 まで数カ月の 単位となって

いる が本 症例 は 数週 の単 位 で 改善 が み られ てお

り， ＣＣＳ に 対 し て ス テ ロ イ ド 剤 と 抗
プ ラ ス ミ ン 剤

の併用療 法が有効 でありヨ 予後の 改善に対 し意義

がある と考えられた （表２）．

結 語

ス テロ イ ド剤・抗 プラ ス ミ ン療 法 が奏 効 し た

Ｃｒ㎝ ｋｈｉｔｅ－Ｃａｎａｄａ 症 候 群 の １ 例 を 報 告 し た．

治 療法の確立さ れていない本 症候群に対 して，

消 化 管 ｐｏ１ｙｐｏｓｉｓ お よ び 臨 床 症 状 の 早 期 改 善 は，

とて も重要なこ とである． 今回我々 が試 みたス テ

ロイ ド剤・抗 プラス ミ ン剤の 併用療法は， 本症候

一 Ｅ１６０ 一
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群 に対し大変効 果的で有効な 方法である と考えら

れ た
．

付図説明

図 １ 指 爪の 萎 縮 ・肥 厚

図 ２ 上部 消 化 管 内視 鏡 検 査

胃 胃 粘 膜 全 体 に 発 赤 を 伴 う 大 小 不 整 な ｐｏｌｙｐカミ

密集 し て いる （上）．

十 二 指 腸 十 二 指腸 下 行 脚ま で 胃 と 同様 の 病 変が み

ら れ る （下）
．

図３ 下 部消 化 管 内視 鏡 検 査

全 大 腸 に 土部 消 化管 内 視 鏡検 査 と 同 様 の所 見カミみら

れ る
．

図４ 上 部 消化 管 造 影検 査

胃 全 体 に 粗 大 結 節 状 ・ 単 球 状 の ｐｏｌｙｐｏｓｉｓカミみ ら れ

（左）， 十 二 指 腸 球 部 か ら 下 行 脚 に か け て も 小

ｐｏ１ｙｐｏｓ１ｓカミみ ら れ る （右）．

図 ５ 注 腸 造影 検 査

全 大 腸 に 大 小 不 整 の ｐｏｌｙｐｏＳｉｓ の 密 生カ
ミみ ら れ る．

図 ６ 胃 粘 膜病 理 所 見

腺管 の 嚢 胞状 拡 張 ・ 間質 浮 腫 ・炎 痘性 細胞 浸 潤 が 豊

富 に み ら れ る （ＨＥ 染 亀， １００陪）．

図 ７ プ レド ニ ゾロ ン 中 止後 ８ 週間 目 の 上部 消 化 管 内

視鏡検査

再 発 は 全 く み ら れ て い な い
．
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