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【膠原病】
Neuropsychiatric Lupusの1例
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小板の輸血歴がある。

現病歴2000年３月頃から顔面の紅斑が出現し，

徐々に拡大した。５月上旬には発熱したため，近医皮

層科を受診しＳＬＥを疑われ，当科を紹介された。

現症顔面，体幹および四肢に直径7～8ｍｍの

淡紅色から暗赤色の紅斑が多発し，部分的に集族し

局面を形成する｡･手指，足吐には爪囲紅斑，手掌紅

斑，両耳介に凍信様皮疹が存在する。頚部リンパ節

が腫脹する（図１－a～c)。

入院時検査所見(表1）白血球4280/ｍｍ３（Neut

66,8％，Ｅｏｓｌ､5％Ｌｙｍ２４､9％，Ｍｏｎｏ４,9％)，

赤血球402×104/ｍｍ３，Ｈｂ１２．３９/d/，Ｈｔ36.9％，

Plt12.3×104/〃，CRP＜3.0ｍｇ/d/，赤沈81ｍｍ／

mg/d/，ＣＨ５０１１．８ｍｇ/d/，抗核抗体160倍，抗ss‐

皮層臨床４４(10)；1055～1059,2002

全身'性エリテマトーデス（systemiclupusery‐

hematosus；SLE）に精神･神経症状を伴うneu‐

opsychiatriclupusは，しばしばＳＬＥの活動性

とは無関係に生じ')特異的な検査所見に乏しいた

診断に苦慮することがある。今回，われわれは

リン脂質抗体症候群（APS）を合併したＳＬＥ

精神･神経症状が出現した症例を経験したので，

干の考察を加えて報告する。

はじめに
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NeuropsychiatricLupusの１例

菅野恭子'＊島ﾎ寸智江2＊員鍋

，伊部昌樹4＊木ノ内基史4＊飯塚

公3＊

－４*

要約４０歳，女性。2000年３月頃から顔面の紅斑が出現し拡大してきた。

皮疹は亜急性型紅斑でリンパ球減少，抗ＤＮＡ抗体，抗核抗体陽性所見とあわ

せＳＬＥと診断した。検査上抗リン脂質抗体症候群（APS）を合併した。無疹

部ループスバンドテストで基底膜部にIgG，ＩｇＭが沈着し，腎生検の結果

ＷＨＯ分類classlVであった。ＰＳＬ５０ｍｇ/日内服を開始したところ３週目頃

から多弁,易刺激性を中心とする精神.神経症状が出現し，画像所見,脳波所
見，臨床経過もあわせneuropsychiatriclupusと診断した。精神症状に対し

PSLは増量せず向精神薬治療で速やかに症状は改善した。ＳＬＥにおける精

神・神経症状について若干の考察を加えた。

ＤＮＡ抗体３９８１Ｕ/ｍ/，抗ｄｓ－ＤＮＡ抗体３３３１Ｕ／

－１０５５－

Ｉ症例

'*ＫｙｏｋｏＫＡＮＮＯ,遠軽厚生病院，皮層科
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4*MasakilBE,MotoshiKINOUCHI＆HajimellZUKA,旭川医科大学，皮層科学教室（主任：飯塚一教授）

〔別刷請求先〕菅野恭子：遠軽厚生病院（〒099-0494紋別郡遠軽町大通北３丁目１番号）

〔キーワード〕neuropsychiatriclupus，APS，脳波，ループスバンドテスト

ピン抗体I貝Ｇ（＋)，凝固系

ループスアンチコアグランｍ/，ＩＣＣ３１３．１〃g/ｍ/，

ト（＋)，抗カルジオリ

h，ＳＴＳ（＋)/ＴＰＨＡ（一)，Ｃ３５０．５ｍｇ/d/,Ｃ４７．７
患者４０歳，女性

初診2000年５月２６日

家族歴特記すべきことなし。

既往歴1990年Ｃ型肝炎,1993年橋本病,1996年

くも膜下出血，1997年血小板減少（詳細不明）で血
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一皮唐科の臨床。2002-
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常なし。クレアチニンクリアランス122.2ｍ〃分。

脳波所見(精神症状出現時）；びまん性徐波。頭部
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自験例では，ＡＰＳを合併したＳＬＥの治療中に

図１臨床像

ａ，ｂ：顔面，体幹および

四肢の亜急』件型打

斑

ｃ：両耳介の凍痛様皮疹
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検査ＰＴ１１．９秒（コントロール１１．１秒)，ＡＰＴＴ４８

秒（コントロール31秒)。生化学，尿一般検査では異
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治療および経過(図3）腎生検施行後ＡＰＳの合併

が疑われたのでアスピリン。ダイアルミネート８１ｍｇ

の内服を開始した。さらに腎生検の結果が出た段階

で，プレドニゾロン（PSL）５０ｍｇ/日から内服を開

始した。皮層症状，検査所見は徐々に改善したが，

PSL５０ｍｇ/日内服３週目頃から手指のしびれ，突っ

張り感を自覚し，その３日後には多弁，易刺激性等

の精神症状が急激に出現した。脳波所見もあわせ

neuropsychiatriclupusと診断しプレドニゾロンは

増量せず向精神薬（ハロペリドール，炭酸リチウム）

の内服で症状は速やかに改善した。その後は順調に

経過し，ＰＳＬ２０ｍｇ/日の時点で退院し，外来で経過

観察中である。現在まで精神症状の再発はない。

111考案一・－－．－｡｡－｡‘－－－｡－－－．．－｡｡－．－．－．．－。

ＣＴ，脳血流SPECTでは異常なし。腎生検；ＷＨＯ

分類classlV。

病理組織学的所見右頬部の紅斑：表皮は萎縮し

角栓形成と液状変性をみる。真皮では毛包周囲にリ

ンパ球主体の炎症細胞が密に浸潤する（図2-a汗

b)。無疹部（左上腕内側）のループスバンドテスト

では表皮真皮境界部にIgG，ＩｇＭが沈着する。

皮疹は亜急性型紅斑2)で，リンパ球減少，抗ＤＮＡ

抗体陽性および抗核抗体陽'性所見よりＳＬＥと診断

し，検査所見から抗リン脂質抗体症候群（APS）の

合併を考えた。また，紅斑，赤沈冗進，低補体血症

より活動期と判断した。

心
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表１入院時検査成績

血算

ＷＢＣ

Ｎｅｕｔ

Ｅｏｓ

Ｌｙｍ

Ｍｏｎｏ

ＲＢＣ・

Ｈｂ

Ｈｔ

Ｐｌｔ

生化学

ＴＰ

Ａｌｂ

Ｔ－ｂｉｌ

ＧＯＴ

ＧＰＴ

γ-ＧＴＰ

ＬＤＨ

ＢＵＮ

Ｃｒ

ＣＲＰ

ＥＳＲ．

4280/ｍｍ３

66.8％

1.5％

24.9％

4.9％

402×10‘/ｍｍ３

１２．３９/dノ

36.9％

12.3×104/“

６．３９/d／

３．８９/dノ

０．４ｍｇ/ｄｊ

ｌ６ＩＵ〃

151U〃

351Ｕ//

ll81U〃

９ｍｇ/dノ

0.31ｍｇ/dノ

<３．０ｍｇ/dノ
８１ｍｍ/ｈ

尿所見異常なし

Ｃｃｒ 122.2ｍ〃ｍｉｎ

免疫学的検査

ＡＮＡ×160

抗ｓｓＤＮＡ抗体398Ｕ/ｍノ

抗ds-DNA抗体333Ｕ/ｍ／

抗Ｓｍ抗体（＋）

抗ＳＳ－Ａ抗体（一）

抗ＳＳ－Ｂ抗体（一）

抗カルジオリピン抗体IgG（＋）

抗カルジオリピン抗体IgM（ー）

抗カルジオリピン抗体β2ＧＰＩ

（一）

ループスアンチコアグラント（＋）

ＳＴＳ（＋）

ＴＰＨＡ（－）

Ｃ３５０．５ｍｇ/dノ

Ｃ４７．７ｍｇ/d／

ＣＨ５０１１．８ｍｇ/dj

ECG異常なし

胸部Ｘ線異常なし

頭部ＣＴ、異常なし

脳血流SPECT異常なし

脳波(覚醒時）びまん性徐波

鍛錘ｋ
鰐奪』

図２右頬部の病理組織像

ａ：萎縮した表皮角栓と液状変性

ｂ：毛包周囲にリンパ球を主体とする炎症細胞浸潤

精神。神経症状が出現した。このような場合

neuropsychiatriclupus（NPSLE)，ＡｐＳによ

る精神症状,'ステロイド精神病および感染症の鑑

別が問題となる。自験例の場合，感染症は容易に

否定されたが，残り３つの鑑別が問題であった。

ステロイド精神病はＰＳＬが高用量になるほど

発生率が高く，減量とともに消失する一過'性のも

のである。一般にＰＳＬ４０ｍｇ以上で発生率が高

く3)，通常脳波異常は伴わない。自験例の場合，

脳波異常があり，ＰＳＬの減量をせずに速やかに

症状がおさまったことからステロイド精神病の可

能性は低いと考えた。一般にステロイド精神病の

－１０５７－
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7750

14.7

47.2

＞１００

２９．１

４１．２

１４９

6/2７７/1０７/1９７/2４７/3１８/７

6980

12.6

45.2

＞１００

２３．８

アスピリン･ダイアルミネート８１ｍｇ

1８６０

11.3

45.6

82

11.8

275

702

ジピリダモール－１５０mｇ

皮疹

9060

12.1

46.6

91

18.2

▲精神症状

白血球(mIi）

血小板(mI1i）

ＡPTT(秒）

ＰＴ(％）

cH50(mg/dQ）

抗ds-DNA抗体

抗ss-DNA抗体

（IU/mQ）

2３．２23.2

60

267

－１０５８－

発症頻度はNPSLEに比べ低いとされている4)。

ＡＰＳに伴う精神症状には特徴的なものはなく，

従来NPSLEとして扱われていた症例の中に

ＡＰＳによるものも含まれていた可能'性がある5)。

自験例ではアスピリン内服中に症状が出現し，特

にそれ以外の抗血栓・抗凝固療法を試みなかった

にもかかわらず症状が消退したこと，ＣＴ，

SPECTによる検査であきらかな微小梗塞を認め

なかったことなどＡＰＳによる精神症状の可能'性

も低いと考えた。

NPSLEは従来ＣＮＳループスないしCNS

vasculitisとして扱われていたものであるが中枢

神経のみならず末梢神経にも障害をみること，必

ずしも血管炎を伴うわけではないことから，最近

確立，命名された疾患概念である6)。頻度はＳＬＥ

患者の２５～60％に出現するとされ，その症状は

極めて多彩である5)。NPSLEの出現頻度は，

9520

13.0

Ｉ
～

図３入院後経過

ＳＬＥの活動性や腎病変の程度とは必ずしも相関

しないため')，その診断に苦慮する場合も多い。

自己抗体では抗リボゾーマルＰ抗体，抗Ｓｍ抗

体，抗neuronal抗体，抗ＰＣＮＡ抗体，抗リン

パ球抗体/抗アシアロＧＭ１抗体との相関が報告

されている。特に抗アシアロＧＭ１抗体は

NPSLEに特異的であるとされているが7)感度は

必ずしも高くなく自験例でも陰'性であった。血清

補体値とNPSLEとの関連'性も注目されており，

ステロイド治療中にＣ４が異常低値から正常下限

に近づく時期に精神症状が出現するとの報告

や8)，ステロイド治療中にＣＨ５０が急激に改善す

る際には，精神症状の出現に留意すべきとの報告

がある9)。自験例の精神症状もＣＨ５０が１１．８

ｍｇ/d/から２３．２ｍｇ/dノと改善した時期に一致し

て出現しており，これらの記載に合致していた。

脳波はNPSLEの診断には有用な検査で，精神

プレドニゾロン50mｇ ４０ｍｇ



症状を呈するものでは基礎律動波の徐波化を，唾

掌を示すものでは鯨波の出現をみることが多

い')。自験例でもびまん性徐波を認めNPSLEに

よる精神症状に合致する所見であった。

自験例では尿所見がなかったが，無疹部ループ

スバンド､テスト（LＢＴ）が陽'性であったため腎生

検を施行し，ＷＨＯ分類classlVであることが確

認された。当教室の集計ではＳＬＥにおいてＬＢＴ

陽性例の約半数はＷＨＯ分類classlVで特に

IgG沈着例は２/３の症例がclasslVとなってい

る(直鍋ほか，未発表)◎これらの点から，無疹部

LＢＴ陽性でかつIgGが沈着している症例では，

たとえ尿所見がなくＧＦＲが正常であってもルー

プス腎炎が予想されるため，腎生検を施行しＰＳＬ

Vol､４４.Ｎｏ．１０．

の量を決定していく必要があると考えている。

（2002年１月２８日受理）
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