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紅斑と重篤な運動・知覚ニューロパチーを合併した71才男性

Case 21-1993 A 71-Year-Old Man with a Rash and Severe Sensorimotor Neuropathy
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【患者】71y,m

【主訴】紅斑、筋力低下、呼吸不全

【現病歴】

　当科入院の2,3ヶ月前に斑状丘状紅斑が全身に出現し、PSLで改善した。PSLをtaperしたところ、皮疹の再発と歩行困難、椅子からの起立困難が生じた。

　当科入院の26日前、突然、右わき腹痛を自覚し、他院を受診した。身体所見では落屑を伴う全身の紅斑が見られた。CVA tenderness(-)、尿所見・胸腹Xp・腹部エコー・IVPに異常はなかった。その時の検査データをtable1～4に載せる。
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　Benzodiazepine,Ranitidine,Methylprednisolone(125mg,8時間ごと)を処方したところ、わき腹痛は消失したが、代わって両脚に刺すような痛みが生じた。引き続いて、四肢運動不能、座位保持不能、深呼吸不能となった。

　入院6日目、紅斑・筋力低下に改善がみられたため、methylprednisoloneをPSL　20mgx2に変更した。

　入院７日目、全身の筋痛、関節痛が生じ、下肢筋力低下により起立不能となったためmethylprednisoloneを急いで再開した。

　入院９日目、呼吸困難が進行し、白血球増多(leukocytosis)がみられた。

　入院１２日目、低酸素血症が進行し、胸部Xpで肺野の浸潤影がみられたためCeftriaxoneが処方された。皮膚生検の結果、壊疽性膿皮症と一致した所見が得られた。骨髄生検の結果、plasma cell 15%で多発性骨髄腫と一致した所見が得られた。
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Urea nitrogen (mg/dl)
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*To convert values for urea nitrogen to millimoles per liter, multiply
by 0.357; to convert values for creatinine to micromoles per liter, multi-
ply by 88.4; to convert values for glucose to millimoles per liter, mul-

tiply by 0.05551.

FMeasured in a hemolyzed specimen.



　入院２６日目、当院転院となった。そのときの処方は、

methylprednisolone(i.v.20mg,8時間ごと),ranitidine, allopurinol,furosemide,antibiotics,必要に応じてpancuronium bromide,morphine sulfateであった。

【既往歴】長い経過のIDDM,アルコール依存症

【当院入院時現症】

<Vital sign>BT 36.4℃, PR 64/min, BP 205/105mmHg, RR 12/min(人工呼吸管理下)

<身体所見>鎮静されているが、覚醒する。時に自発運動あり。

<神経所見>命令により閉眼した,眼球運動 full,両側の額にしわを寄せられる。
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瞳孔 2mm/1.5mm,対光反射 (+/±)。下顎に振戦様の動きが観察された。

<尿> s.g 1.015, Pro(-),Ket(-),Glu(++++),WBC 2/HPF, RBC 15/HPF

<血液ガス>(60%O2人工呼吸管理下)PaO2 99 mmHg,PaCO2 36 mmHg, pH 7.55

<ECG>洞性徐脈 59/min,非特異的ST-T変化

<胸部Xp>右胸水　<頭部CT>びまん性小脳萎縮　<全身骨検索>negative <腎US>negative

<腹部骨盤CT>(Fig 1)直腸壁と周囲軟部組織の肥厚、腎の不明瞭化。皮下組織・後腹膜・仙骨前腔の浮腫。両側に少量の胸水貯留、少量の腹水貯留。

<神経生理学検査>(運動神経伝導速度)軽度遅延、低電位、潜時正常。

(知覚神経活動電位)（－）腓腹神経、尺骨神経で。

(瞬目反射)潜時正常。(筋電図)近位・遠位筋fiblilation potential,positive sharp wave

四肢の筋に自発運動(-)

<骨髄生検>plasma cell myelomaの所見(-),まばらなplasma cell、異型はない。

<免疫蛍光染色>B細胞のクローナルな増殖なし。

<筋生検>大腿四頭筋。筋壊死、脱支配、変性。血管炎、急性筋炎の所見なし。

<神経生検>腓腹神経。急性axonopathyの所見。

<免疫学的検査>HCV Ab(+),β2microglobulin 6.9U(0.7-3.4)

<免疫電気泳動>IgG正常,IgA異常,IgM(-)
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<アガロースゲル電気泳動>ガンマグロブリンにいくつかのバンド。(IgAλM、IgGκM)

<尿>BJP(-)

【入院後の経過】

　入院早期は、自律神経の不安定がみられた。脈拍は変動(30-90/min)した。血圧低下に対してNorepinephrineをi.v.で投与したところ、急な血圧上昇がみられた。

Plasmapheresisを５回施行したところ、一過性に肩・肘の運動が少し改善した。

Melphalan,adrenocorticosteroid投与によりIgAが減少して正常域となった。

　入院47日ころに、黄色ブドウ球菌敗血症、麻痺性イレウス、膀胱穿孔が起こった。

　入院50日目、意識清明で命令に応答した。両側眼瞼下垂、上方注視障害、眼輪筋の筋力低下がみられた。瞳孔は正常であった。手の内在筋と遠位前腕筋の萎縮がみられた。MMTでは左三角筋・上腕二等筋、手の内在筋2/5。そのほかの上肢、両下肢0/5。反射(-)。中部前腕・上部大腿まで、あらゆる刺激に反応しなかった。

　入院54日目に、患者は死亡した。
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