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Case 23-2009: A 13-Year-Old Boy with Headache, Nausea, Seizures and Hypertension
(N Engl J Med 2009;361:389-400)

【患者】13歳男性
【主訴】頭痛、嘔気、意識消失、腎不全、高血圧
【現病歴】それまで平常の健康状態であった患者は、来院約3週間前に間欠的な頭痛と疲労、それらに随伴する鼻閉感と食欲不振を自覚し、学校から帰ると午睡をするようになった。来院前の1週間にはほぼ毎日嘔気と嘔吐があり、来院5日前には顔面と眼周囲に浮腫も現れたため近医を受診し、溶連菌の迅速検査は陰性であったものの副鼻腔炎の診断でアモキシシリンを処方された。その後も体調は普段よりも随分悪く、来院3日前にはラクロスの試合に出たが、下痢と上腹部～臍周囲にかけての腹痛と繰り返す嘔吐が生じ、試合後はずっと寝込んでいた。
来院当日は学校での授業中に嘔気、嘔吐と腹痛が強くなってきたため早退し、11:15に母親に連れられて近医を訪れた。血液検査を施行し、腹部レントゲン検査を行なうために他院に送られた。搬送中（正午頃）、彼は右脚の麻痺とめまいを訴え、見当識障害（disoriented）となった。歩行が困難となり、脚がうまく動かせないようであったが、明らかな筋力低下ではなかった。その状態は5分程で治まり平常の精神状態に戻ったが、右脚の麻痺は続いていた。病院に到着し画像検査が施行された。血液検査の結果では高尿素窒素血症が明らかとなり、彼はさらに別の救急病院に搬送された。
救急病院では、患者は覚醒しており意識もはっきりしていたが、間欠的な嘔吐が続いていた。その時の現症は、血圧170/120mmHg、心拍63bpm、体温37℃、呼吸数16回/分、SpO2 98%(室内気)、体重45.5kg、皮膚蒼白、顔面浮腫あり、であった。検査所見はTable 1の通り。EBV、HAV、HBV、HCVの検査は陰性であった。ラベタロール、オンダンセトロンが処方され、血圧は132/83mmHgまで低下した。頭部CTでは小さな辺縁不整な低吸収域が右頭頂葉に認められたが、その他の部位には異常を認めなかった。CT検査の後（15:00～16:00頃）2度の意識消失が認められた。そのうち1度は失禁を伴っていたが、痙攣や異常な動きはなかった。意識消失発作の後、患者は傾眠傾向ではあったが覚醒していた。その後しばらく眠り意識は回復したが、尿量は少なく、MGHの小児ICUに搬送された。
【既往歴など】出生に問題なし。3歳時に幽門狭窄症（外科手術）。来院1年前の健康診断では血圧100/70mmHg。第2次性徴は正常に発来。ワクチン接種は通常通り。常用薬なし。アレルギーなし。
【家族歴】両親兄弟、健康。両方の祖父に前立腺癌あり。自己免疫疾患の家族歴なし。
【現症】傾眠傾向, 体重45kg, 血圧150/60～170/115mmHg, 心拍80bpm, 体温36.5℃, 呼吸数10～20回/分, SpO2 93～98%(室内気)
以下のものはいずれも認めなかった。

《咽頭痛・皮膚発赤・関節痛・筋肉痛・羞明・鼻出血・喀血・呼吸苦・血尿・発熱》
【検査所見】血液検査Table 1、尿検査Table 2の通り。

<ECG> 洞調律でT波の増高なし。

<胸部Xp> 肺門部のbutterfly patternが認める（軽度の心不全）。

<腹部Xp> 中等度の便塊と非閉塞性のガス貯留を認める。

<前医頭部CT再見> 脳室が非対称（側脳室後角が左>右）。第3脳室に異常なく、明らかな梗塞・出血は認めない。

<尿沈査> 赤血球円柱、顆粒円柱、蝋様円柱を認める。

【入院後経過】血液および尿培養が提出された（後に陰性と判明）。動脈カテーテルが挿入され、血圧140mmHg以下を目標として持続的なニトロプルシドの点滴が開始された。ラベタロールとオンダンセトロンは継続された。グルコン酸カルシウム、インスリン、デキストロースも投与された。緊急透析が施行された。輸液は1L/dayに制限され、メチルプレドニゾロン、ラニチジンが開始された。さらにマンニトール、ミダゾラム、フェンタニルが加わった。マグネシウムも1.0mmol/Lを維持するように投与された。ANCA、抗GBM抗体は陰性であった。

入院2日目の検査ではループスアンチコアグラント陰性、抗カルジオリピンIgG・IgMは正常値であった。腎超音波検査では左9.4cm、右10.3cm、腎実質に軽度の輝度上昇（上極に特に強い）を認め、骨盤腔に中等度の腹水を認めた。水腎症や腎腫瘤性病変は認めなかった。

入院3日目には尿タンパク27280mg/L（基準値0～135）、クレアチニン2.3mg/mlであった。脳MRIでは前頭葉、頭頂葉、後頭葉にT2WIで高信号域を認めたが、拡散強調像では等信号であった。ここで診断的手技が行なわれた。
[image: image1.png]/2 http://content.nejm.ore/cei/reprint/361/4/389.pdf - Windows Internet Explorer
3] V0 BRO R g x
&l @ ® G- e reimare
N E RIS RIS =
- == D BE BHO BRCANE AIE
TORSHAY ) A5AF \ X =5
| S BREAD | http//contentnejmore/ceiffeprint/351/4/389 BB D @RI EIHE Y @
(== IS & [0 ez [75% - 2] B
L [ ——ry
e g, 0y o dmsin,  on dssin
varaie vt g A g
ertoc ) wouso s us
Hemogosn wa no160 o P
et o) 500000 50000 2010000
whtecets ey s00-13500 o a0
s o) soswao0 om0 e
wesncopuscyarvoume ) o Py P
Men copuscuarhemoglobn pgred e om0 B
esncopuscua hemogabinconantaton s10370 10
wh
el tebuton it ) nsus 162
e sdimetton e () o7 ren
RN ————— miue  nswson ns
[i——— 1032 104 2
nemtorsinormsizs 1 u
Sodum (o ey e e
poassum ol s suppmen
Hemoveeh
Chonde gt 00108 = %
caron docde ot Bons 2 10
re itogen mgrdh e m
prm—— 155 P
e g ™ 0
sintin gy
o o010 14 03 1
proten e
o coas 5
Aburn 2350 2
Giobuin o 2
Frosghorss e 2045 o
Magrsim oty o710 u u
cacum () 5105 e 2
pastyra prmone /) 0 -
Alaine phosphatse ien 15350 13 30300 -
Aeparste st ) 040 n u
J————— 105 » s
) 70 5130
e e 1360 2s
Amyse i) 00 100 e 2512
Togins gy ao0s o
ey assefazasn
) on efoss10
Downioaed o v neimorg 3 TOKYO UNNERSITY on May 17.2010 -
@ TRy - -

D
e

=) ) [l



[image: image2.png]D (2 http://content.nejm.ore;

P NE REE FRW) =

AT WETENEE, e

TANE RE BHO

Y BREAY

- Century

BRIAN®

@ htto/eontentnejmore/ceifteprint/361 /4/303pdf

ANFEH

i/reprint/361/4/389.pdf = Windows Internet Explorer.

==

B2 G0 ISBI ISBI ISH 1520 IS0 1481 1481 1441 1420 1401 138 1381 1340 1320 1300 128 1281 1240 1221 120 |F

64

sf@=u <

I 581
HOBEQ: s | +-tozfte
2R-Y 1 thvae

=)

$ [ 612 [75% - S

Table1. (contnued)
Refencorange,  Dayofadmission,  On Admision,
Ve eeaduedi ot el Tha Ao
ron gz e ©
wonindog apacy i) s -
e ogm 30300 m
25 ytatami © rg/mi) p— B
hoqanite gy neposed nonsroters, 51
e e
ok 30120
Averal oo gasamaisst
sase s (renite) g1
o ras
Pars prssureof caron e (mm ) »
pasl prssureofoygen (mm ) 120
Barbonste rmolien

= Ref deotes eference range. To convr th ales or s mirogen 0 iliolesper r, mutl by 0357.To con
Var e vlues o st 10 mcomoles er et Pl B 554 To e he ales or gucose  rlmois
Do muk by 605551, To o th s for ShGsphays 53l s s ety b 0329, Toco
o v o g o BT et eI, e By 0414, To covert i vlue o el 0
ol i 4 iy 0350

 Refrecevlues are et by any varbes.incuingthe atietpopulition and e abeatorymthods used. The
Finges usad 5 essachusecs Generl Hospal e 358 S35t o Pents who r 10 prgantand G % have
s oo 1t could e e 1R ey Mot 1o . S5prop 3 S

T oot of e pat nepred g5 wa o RO

ondanserron were administered, and the blood
pressure decreased to 132183 mm Hg. Computed
comography (CT) of the head showed 2 sma,
illdefined fonus of decreased densiy n the right
parieca region and 00 ocher evdence of focal or
diffuse esions, hemorthage, hyrocepalus, of o-
cal bone lesions. Afier the CT scan, 2 3pproxi-
‘macey 3 pn. and 4 pm, he had two episodes of
blank searing, one associred with incontinence,
without shaking or body movement. Afe th epi-
Sodes, he was somaolent but oiented. His mental
St recurned t normal afier he depe. There
was minimal urine output. He was ransferted o
the pedirric ntensive care un'e o this hospieal
He did not have sore throat,rash, arhralgias,
anhrics, myalgias, photosensicviy, episaxi, he-
mopeyss,shoramess oFbrea, hemanria or fver
He had been bom via vagial delvery afier a full-
e gestation. Ac 3 weeks of age, he required
surgery for pyloic stenosis. One year before
admission, on routine examination, the blood
pressure was 100770 mm H and puberal devel-
‘opment had begun. He had received 2l immuni-
zations and ok no madicarions. He had no &

lergies. He tived with i parents and brochers,
who were healcsy. Boch grandfachers had had
prostace cancer, and there was 2 family hiscory
of migraine headaches. There was o famiy bis
oy of an autoimmune disorder.

On examinarion, the padent was inermiccenéy
somnolentbut arousable and ofiented. Theweight
was 45 kg and the blood pressure ranged berween
150/60 and 0115 mm H; che pulse was £0
beass per minuse, the temperare 365, the 1o
spiracory race besween 10 and 20 breahs per i
e, and the oxygen samracion 9 10 969 while he
was breathing ambient i, The piysical examina-
tion was unchanged. Laborarory-tes resuls are
shown in Tables 1 and 2. Specimens of bood and
urinewere culaured. The elecrocardiogram showed
normal sinus thythm with no peaked T waves.
CT images from the other sospial were reviaved,
and they ware thought o show asymmestic ven-
ricte, with the oceipia hom of the Lareral ven-
ricefarger on the left side than on tie fight, 3
prominent temporal hom, and 2 normal third
venrice, and no evidence of aute suoke or hem-
orthage. Radiographs of the chest and abdomen
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reveald increased perihlar markings with 2 bue

sive of mid

congestive heare alure and a moderate amount
of sto0l in tae colon with 2 nonobstructive £as
patcern; tey were otherwise norma.

Analysis of e urine sediment by 2 nephrclo-
sise reveled red-cel, mixed-celutar, granular,

and wary case. An arerial cathere was nsered,
2nd 3 continuous intravenous infusion of nitro-
prusside was begun, with 2 goal of ystolic pres-
sures below 140 mm Hg. Labecalol and ondanse-
cton were coned, and hydralzzine, calcium
gluconare, insuln, and dextrose were given -
cravencusly. Emergency hemodialyss was per-
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ors such 35 growsh rate, bone heal, and red-
cell mass. The childs hit routine examinaton
shawwed normal acolescent devlopmant, bt com-
paring his recent rate of growsh with normal
ranges mighe reveal 2 new deay in growds. His
markedy elevaed paratyrod hormane level and
the hypocalcemia and hyperphospharemia sug-
sest chronic renal insufficiency. The hemoglobin

vl ofless than 10 g per declier ndicates ane-
mia and may be relaed o renal faiure, but in

combinarion with mild thrombocytopenia, an

elevared serum lactre dehydrogenase levl, and
inditec hyperbilrubinemia, e also suggests con-
comicant microangiopaty, a process hat could
conerbute to severe hyperkalemia

There are four broad caregories of enal disease
hat can lead 1 he acuee nephrisc parem: acure
interstital nephrics, acue glomerulonephits,
chronie glomerulonephrics with exacerbason, and
the hemolytic-uremi syndrome. Altiough idio-
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