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リウマトイド結節を伴った成人Still病の1例

菅野恭子, 水元俊裕, 堀 仁子, 橋本喜夫, 飯塚 一



成人Still病は多発関節痛，弛張熱，特徴的な

皮疹によって診断されるが，感染症，悪’性腫傷，

他の鯵原病の除外が要求されるため確定診断は時

に困難である。今回，我々はリウマトイド結節を

伴い関節リウマチの診断基準を満たしたが臨床症

状と検査所見から成人Still病と診断した１例を

経験したので，若干の考察を加えて報告する。

皮膚臨床４６(3)；493～497,2004

維
四 症例

Ⅱ症例一･･－．．一･･一･一･･一･･一･一･一=－－－－－．．－－．－－．

Iノウマトイド結節を伴った成人StiⅡ病の１例

菅野恭子＊水 元 俊裕*＊堀仁子**＊

橋本喜夫**＊飯塚一**＊

’
要約４０歳，女性。2000年４月頃から顔面に津みを伴う紅斑が，その１

カ月後から右手首の腫脹，溶痛が出現した。９月下旬から全身に浮腫'性紅斑と

弛張熱が出現したため当科に入院した。入院時，白血球，CRP，フエリチン，

ASLO，マイコプラズマ抗体が高値を示したが，リウマチ因子，抗核抗体，抗

ＤＮＡ抗体は陰’性であった。ウイルス抗体価はヒトパルボウイルスＢ１９１ｇＧ

抗体高値，ＩｇＭ抗体軽度上昇以外，風疹・麻疹・ＥＢ・サイトメガロウイルス

は既感染パターンを示した。ペニシリン（トシル酸スルタミシリン）を投与し

たが反応せず39°Ｃ台の弛張熱が続いた。経過中に両手背，足背にリウマトイ

ド結節が出現し，関節リウマチの診断基準を満たしたが，臨床経過，検査所見

とあわせ成人Still病と診断しプレドニゾロン内服で軽快した。

出現していた。５月下旬から右手首の腫脹，痔痛が出

現。９月中旬近医で関節リウマチ（ＲＡ）の診断をう

け，ベタメタゾン１ｍｇ/日とＮＳＡIＤ（エトドラク）

を処方されていた。９月２５日から全身に紅色皮疹が

出現し，４０°Ｃ台の発熱も出現したため２７日遠軽厚生

病院皮膚科に入院した。

現症顔面，体幹および四肢に淡紅色から鮮紅

色の栂指頭大までの浮腫’性紅斑が多発し一部では癒

合する。手関節も腫脹する。頚部リンパ節の腫脹は

認めない（図１－ａ，ｂ)。urticarialvasculitis，ＳＬＥ

等の鯵原病を疑い背部の浮腫‘性紅斑を生検した。

病理組織学的所見表皮に変化なく，真皮上層の

血管周囲に軽度リンパ球が浸潤する。血管炎の像は

認めない（図２－a)。

入院時検査所見白血球8200/ﾉαノ（Neut84､8％，

Ｌｙｍ６､5％，Ｍｏｎｏ４､5％，Eosino2､1％)，赤血球

378×104/皿，ＨｂｌＯ､７９/d/，Ｐ1t４６．４×104/ﾉu/，

CRP5.05ｍｇ/dﾉ，赤沈114ｍｍ/垣,ＣＨ５０５６．５ｍｇ／

Ｉはじめに。-．一･･一･･一･･一･一･･一･･－．．一･･一･･一･･－．．－．．－．－．－。

dﾉ，IC-C3＜1.5岨/ｍ/，

－４９３－

患者４０歳，女性

初診2001年５月２日

家族歴・既往歴特記すべきことなし。

現病歴2001年４月頃から顔面に棒みを伴う紅色

皮疹が出現。遠軽厚生病院皮膚科でステロイド外用

にて経過を見ていたがときおり体幹・四肢に皮疹が
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一皮膚科の臨床。2004-

図１臨床像

ａ：顔面に浮腫性紅斑を認める。

ｂ：体幹に浮腫性紅斑が多発し一部では癒合している。
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性正常値3.4～89,9/ｍ/)。生化学，尿一般検査では

異常なし。リウマチ因子，抗核抗体，抗ＤＮＡ抗体は

いずれも陰性。マイコプラズマ抗体320倍，ＡＳＬＯ

が935Ｕ/ｍノと高値。ＡＳＰ（抗レンサ球菌多糖体抗

体）陰性。咽頭培養にて溶連菌検出されず。ウイル

ス抗体価はヒトパルボウイルスB19抗体はIgG９．８４

と高値，ＩｇＭ0.84と軽度上昇。風疹･麻疹。ＥＢｏ

サイトメガロウイルスは既感染パターン。

治療および経過（図３）入院時，白血球，ＣＲＰの
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高値，発熱から感染症も考えセファゾリンナトリウ

ムの点滴を開始した。皮疹はステロイド外用で改善

したが，３９℃台の弛張熱が続いた。種々の検査から

感染症，悪性腫傷,､豚原病を示唆する所見は得られ

ず，薬剤変更後も弛張熱は続き，この時点で両手，

手指，肩，膝の関節痛が著明となり可動域制限を生

じた。ガリウムシンチでも四肢関節に対称性に集積

像を認めた。リウマチ熱，成人Still病なども考慮

し，特にＡＳＬＯが高値であったためペニシリン（卜

Ｉ

図２病理組織像

ａ：真皮上層の血管周囲に軽度のリンパ球浸潤

ｂ：フィブリノイド変性と周囲に柵状配列を呈する組織球の浸潤

l■

１
１
‐
’
１
‐
！
，
Ｉ
Ｉ

宮

－４９４－



０3５

３

ブシラミン100ｍｇ
●

２

(ｍg/dZ）

８

(℃）密
か
召
一
■
万
。
、
、
６
■
抄
・
“
己
一
心
ケ
多
色
一
■
一
石
▼
、

－４９５－

4０

７

．
．
。
．
．
や
も
令

労
汐
旬
寸

宇
、
。
●
ａ
や
む
賭

隅
ぅ
・
６
Ｋ
ｔ
‐
．
・
６
９
踊
り
．
け
ど
ｇ
Ｉ
Ｂ
Ｈ
ｙ
１
多
赴
遅
垂
亘
日
Ｒ
１
３
Ｉ
Ｉ
ｆ
４
９
４
１
ｊ
Ｈ
Ｆ
＃
１
２
Ｆ
０
５
９
１
８
８
弓
・
ｇ
Ａ
Ｅ
■
画
５
５
§
ｆ
ｆ
１
６
ｉ
４
ｌ
Ｉ
Ｉ
－
１
６
ｆ
ｆ
１
ｊ
Ｉ
§
８
１
３
１
９
１
も
守
§
１
６
４
■
■
■
．
“
８
Ｉ
６
Ｆ
ｆ
Ｆ
４
Ｆ
８
８
ｌ
２
６
５
１
ｔ
Ｋ
５
ｙ
ｊ
Ｉ
ｌ
０
１
０
０
ｄ
５
ｆ
８
Ｕ
■
０
０
１
１
１
ｈ
忽
△
Ｏ
Ｂ
■
厚
，
１
４
８
Ｂ
■
８
１
１
１
１
４
８
Ｆ
０
．
０
９
』
Ｂ
ｖ
ｌ
０
Ｈ
Ｖ
ｉ
０
８
ｉ
Ｊ
ａ
９
６
ｆ
ａ
■
Ｕ
０
８
５
８
ｚ
■
■
■
■
■
＆
■
■
■
■
■
■
同
日
■
■
■
８
０
日
■
日
日
■
日
日
Ｂ
ｖ
８
Ｉ
８
８
Ｂ
■
ｇ
沙
４
ｒ
巳
■
■
■
■
■
■
■
■
且
■
■
ｖ
ｂ
Ｊ
、
Ｂ
″
日
■
■
■
■
■
■
ｕ
Ｂ
Ｕ
Ｄ
■
■
■
且
■
■
Ｂ
Ｂ
Ｂ
■
■
■
■

◆一一◆ＣＲＰ

Ｉ3９
６

監一発熱

５

3８

４

3７

(6週間以上持続）

表１ＲＡ診断基準（1987年改訂）

3６
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Vol､４６.Ｎｏ．３．

経過，検査所見をあわせ成人Still病と診卿断した。

関節リウマチにおける発熱，その他の全身症状は

通常リウマトイド因子陽性の血管炎に合併するも

ので，自験例のような定型的弛張熱は少ない。自

験例では表２に示すごとく，リウマチ熱の診断基

準（下線部が自験例で認められた）も満たしたが

ペニシリン（トシル酸スルタミシリン）の点滴で

解熱せず，Ａ群溶連菌に対し高い特異’性をもつ

ASPが陰'性で，咽頭培養でも溶連菌が検出され

なかった。

10/2９１１/２10/１３１０/４

図３治療および経過

リウマトイド結節

シル酸スルタミシリン）の点滴に変更し，マイコプ

ラズマ抗体も高値であることからミノマイシンも併

用した。しかし抗生剤変更後も弛張熱が続いた。９月

２９日（入院３日目）頃から直径１ｃｍ大までの正常

皮層色で弾』性軟の皮下結節が両手背，足背に計４個

出現し，そのうち２個を１０月５日に生検した。

皮下結節の病理組織所見鯵原線維のフイブリノ

イド変'性と，周囲に柵状配列を呈する組織球の浸潤。

周りの間質には血管増生と線維化，好中球主体の細

胞が浸潤し，典型的なリウマトイド結節の所見だっ

た（図２－b)。

１０月１３日からＰＳＬ30ｍｇ/日の内服を開始したと

ころ，速やかに解熱し関節症状も改善した。１０月２９

日から抗リウマチ薬（ブシラミン）の内服を開始し，

PSLを漸減し１５ｍｇ/日の時点で退院した。以降外来

で経過観察している。

Ⅲ考案一･･一･･一･･一･一･･一･･－．－．－．．－．．－．．－．．－．．－．－．．－．･一。

自験例はＡＲＡの関節リウマチの診断基準７項

目中５項目を満たしたが（表１の下線部)，臨床

リウマトイド因子の陽‘性

手・指のＸ線所見

1時間以上の朝のこわばり（6週間以上持続）
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－皮膚科の臨床・2004-

表２リウマチ熱の診断基準

表３成人Still病の診断基準

Ｉ主要症状

（１）心炎，（２）多関節炎，(3)舞踏病，(4)輪郭状紅斑，（５） 皮下結節

大項目

１）発熱(39｡Ｃ以上，１週間以上持続）

表３に成人Still病の厚生省診断基準を示す。

この診断基準は感度９６％特異度９２％とすぐれる

が，唯一の特異所見であるリウマトイド疹（特異

度９９％）がはっきりしないと時に診断に難渋す

る')。自験例は持続’性の非定型的皮疹と称される

もので近年報告が散見される3)。自験例は，さら

にリウマトイド結節を伴っていたことが特異であ

った。リウマトイド結節はjuvenileRAの特に治

療中に出現するが2)，調べえた限り成人Still病に

リウマトイド結節を伴った報告はなかった。な

お，リウマチ熱でも皮下結節は出現するが病理組

織学的にフイブリノイド変性う柵状配列が軽度で

周囲の間質の線維化は少ないとされている。自験

例はフイブリノイド変性と周囲に柵状配列を呈す

る組織球が浸潤し，典型的なリウマトイド結節の

所見であった。

Ⅱ副症状

１．臨床症状

（１）リウマチ熱またはリウマチ性心疾患の既往，（２）関節炎，（３）

２．検査所見

（１）急性期反応：血沈促進，ＣＲＰ陽性，白血球増多

発熱

ＲＡと成人Still病とは臨床的に異なる点は多

いが，成人Still病の中に関節破壊を来すタイプ

もあり，両者の関節病変の経過や病態に関与する

サイトカインの類似性も示唆されている4)。特に

我が国では成人Still病において手関節の強直が

患者のＱＯＬを低下させるため重要視されてお

り，自験例における手関節の関節炎症状は注意を

要しよう')。なお欧米で報告されている成人still

病の股関節障害は我が国では少ないとされてい

る。

大田らによると，成人Still病はウイルスや細

菌などの感染因子が発症の引き金となりそれに宿

主の免疫異常が絡んで発症に至ると推測されてい

る5)。ヒトパルボウイルスＢ１９（Ｂ19）の関与は

ＲＡ，成人Still病の両者で報告があるが6)7)，自

験例はＢ１９１ｇＭ抗体のペア血清はいずれも軽度

（２）心電図上ＰＲ間隔延長

Ⅲ溶連菌感染既往の証明

ＡＳＯまたは他の抗溶連菌抗体の増加，あるいはＡ群溶連菌の咽頭培養陽'性，

(厚生省特定疾患成人スチル病研究班，１９９２年）

または最近の狸紅熱の擢患

－４９６－

３)定型的皮疹

４)８０％以上の好中球増加を含む白血球増加(10,000/ｍｍ３以上）

小項目

１）咽頭痛

２）リンパ節腫脹あるいは牌腫

３)肝機能異常

４）リウマトイド因子陰性および抗核抗体陰‘性

除外項目

１）感染症(特に敗血症，伝染性単核球症）

２)悪性腫傷(特に悪性リンパ腫）

３)豚原病(特に多発性動脈炎，悪性関節リウマチ）

診断

大項目２項目以上を含み，総項目数５以上

2）関節痛(2週間以上持続）



上昇しておりＩｇＧ抗体も高値であることから最

近の感染，持続感染いずれも否定できない。これ

を証明するには関節滑膜組織でのＢ１９ＤＮＡと

B１９蛋白であるＢ１９ＶＰ１発現の検索が必要であ

ろう。また自験例はＡＳＬＯやマイコプラズマ抗

体が高値であることから，これらの感染症の関与

も考えられる。

自験例にみられた全身性の浮腫’性紅斑が，成人

Still病の非特異疹なのか，ヒトパルボウイルス

B19を含めたウイルスの関与する皮疹なのかは，

いまだ疑問が残る。成人Still病の非特異疹につ

いては，その本態も含め今後の検討課題である。

(2003年４月３０日受理）

Vol､４６.Ｎｏ．３．
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