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　　　　　　　　横紋筋融解症
systemic　capillary　leak　syndrome

Systemic　capillary　leak　syndromeを伴った

横紋筋融解症の一例
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はじめに

　横紋筋融解症rhabdomyolysisは骨格筋細胞が

何らかの原因により破壊され，その内容物が血液

中に遊出した状態をいう1）。本症はミオグロビン

尿を呈し，高率に急性腎不全を合併するため，早

期発見，早期治療が大切である。一方，systemic

capillary　leak　syndrome（SCLS）は何らかの誘

因によって毛細血管の透過性が充進し，血漿蛋白

成分が血管外へ漏出した状態をいう2）。今回我々

は感冒様症状後にSCLSを伴った横紋筋融解症

を発症し，輸血療法等により腎不全に移行するこ

となく，軽快した症例を経験したので報告する。

症 例

患児：4歳，女児。

主訴：発熱，四肢の浮腫，冷感および疾痛。

　家族歴，既往歴：特記すべきことなし。

　現病歴：1997年5月1日より発熱と咳嚇が出

現し，近医で投薬され解熱したが食思不振が持続

した。5月6日より四肢の浮腫，冷感および疾痛が

出現し，血液検査上，低蛋白血症，電解質異常，蛋
　　　　　　　ハヂ
白尿，血清トランスアミナーゼ高値を認め，5月7

日当科紹介され，精査加療目的に入院となった。

　入院時現症：体温35．8℃，体重17kg，収縮期血

圧（触診法）70mmHg。

　四肢の著明な浮腫（図1a，　b），冷感，チアノー

ゼおよび著明な把握痛があり，両下肢とも動かす

ことができなかった。口腔粘膜や皮膚の乾燥を認

めた。胸腹部には異常所見を認めなかった。

　入院時検査所見（表1）lCRPは0．69mg／dlで

あった。GOT，　GPT，　LDH，およびCKなどの筋

原性酵素の著明な上昇があり，血清，尿中ミオグ

ロビンも著明に高値であった。低蛋白血症，血清

a b

図1．初診時，四肢末梢の著明な浮腫を認めた
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表1．入院時検査成績

XV　BC　　　　 l7．7｛〕0／μl

RBC　　557×1〔｝4／μl

Hb　　　　　l5．4　g／dl

Ht　　　　　　　　42．9％

Plt　　　4．2×104／μ1

CRP
ESR

0．69nユ9／dl

　3nll／／／hr

PT　　　　　90％

APTT　　　32．4　sec

Fib　　　　　　297　mg／dl

ATIII　　　　93％

FDP　　　　　24．8μg／ml

α2PIP　　　　1．8μg／lnI

TAT　　　120．6　ng／mI

Protein　　185　mg／dl

Glucose　　（一）

OCCult　　　　（3－十一）

Ketone　　（1十）

RBC　　　　　1－4／HPF

WBC　　　　　1－4／HPF

Cast　　　（一）

GOT
GPT
LDH
TB
TP
AIb

BUN
Cr

UA
Na

K
Cl

Ca

IP

］，2521U

5051U
9、〔〕501U

　O．7nng／dl

　5．7g／dI

　3．3g／dl

　13mg／dl

　O．3rng／dl

　5．31ng／dl

l21mEq／】

　5．8niEq／1

　88mEq／1

　7．7mg／dl

　2．7mg／dl

CK　　　　　67、7101U

CK－MB　　1、2501U

血清Mb　20、794　ng／ml

尿中Mb　233，443　ng／lnl

Aldolase　　98．5　U／1

JN’lyosinl．C　　2／0．8　ng／ml

尿中NAG　35．61U
尿中β2MG　8，700μg／1

Na　121　mEq／1，　K　5．8　mEq／1と電解質異常を認め

た。尿蛋白，尿潜血は陽性で，赤褐色調を呈して

した。心臓エコー検査上，心嚢液貯留を軽度認め

た。検索したウイルス抗体価に有意な上昇はなく，

また脂質代謝に関係するcarnitine　pal－
mitoyltransferase活’1生に異常は認めなかった（表

2）。

　MRI（図2）：T2脂肪抑制像にて両側下腿の筋

肉内にびまん性の高信号域が認められ，横紋筋融

解像を示していた。皮下組織内にも霜降り状の

T2高信号域があり，浮腫を示す所見であった。

　入院後経過　（図3）：著明な脱水と電解質異常，

低蛋白血症に対し，補液，電解質補正，アルブミ

ン投与，利尿剤投与を行ったところ，ただちに利

尿が得られ，第2病日には電解質異常や低蛋白血

症は著明に改善した。また血小板減少を認めたた

め，DICの合併を考慮し，gabexate　mesilateを併

表2．検査成績

【ウイルス抗体価】

　EBV　（EIA法）

　EA　IgM

　EBNAIgG
　CMV（EIA法）

　IgM
　IgG

1．0＞

1．0＞

0．12（一）

2、0＞（一）

　Inf］uenza　（HI法）（5／7）（5／21）

　A（HユN］）　＜32倍　　く32倍

　A（II3N2）　128倍　 128倍

　B256倍256倍【Carnitene　palmitoyl　transferase（CPT）II活性】

　患㌧［己　　　　　　　　　　　：O．753nmol／mg　protein／lnin

　正常対象（N＝10）：1　．40　nniol／mg　protein／min
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図2．下腿MRI（T2強調，脂肪抑制像）

用した。血清，尿ミオグロビン，アルドラーゼ，ミ

オシン軽鎖など筋原性酵素等も著明に上昇してい

たため，横紋筋融解症を疑い，重炭酸ナトリウム

を加えた輸液療法を施行した。電解質や血清蛋白

の正常化に伴い，四肢の疾痛や浮腫は早期に軽快

し，血小板，CK，血清ミオグロビン値も速やかに

正常化した。第10病日には自立歩行が可能とな

り，第23病日に後遺症を残すことなく退院した。

考 察

横紋筋融解症は何らかの原因により，横紋筋細
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図3．臨床経過

胞が崩壊し，その内容物が血液中に遊出した状態

をいう。原因は大きく外因性，内因性に分けられ，

外因性としては外傷や感染などがあり，ウイルス

感染によるものでは，インフルエンザA，サイト

メガロウイルス，コクサッキーウイルス，ヘルペ

ス属ウイルス，EBウイルス等が報告されてい

る1・3）。ウイルス感染では，インフルエンザによる

ものが最も多いとの報告もある4〕。内因性には

種々の先天性代謝異常症や多発性筋炎，筋ジスト

ロフィーなどが含まれる。近年，骨格筋でのエネ

ルギー生産系の異常である糖質代謝異常症や脂質

代謝障害，ミトコンドリア異常症などとの関連が

指摘されている3）。本症は筋痛，筋力低下，ミオグ

ロビン尿が特徴で，ミオグロビンによる尿細管障

害や腎不全を高率に来す。検査所見では筋原性酵

素が上昇し，高K血症や高P血症，低Ca血症など

も認められる。重症では呼吸筋障害による呼吸不

全，電解質異常に伴う不整脈など致死的な合併症

をみることがある。

　一方，SCLSは何らかの誘因によって毛細血管

の透過性が充進し，血漿蛋白成分が血管外へ漏出

し，間質の浮腫，低アルブミン血症，hypovolemic

syockを来した状態をいう6）。原因は不明だが現在

のところ，IL－2　receptor，補体系，アラキドン酸

代謝異常，M蛋白等の関与が推測されている2・6）。

成人ではSCLSによる骨格筋への血漿成分の漏

出はコンパートメント圧の上昇を来たし，筋の障

害を助長し，横紋筋融解や腎障害を合併する場合

がある。

　本症例は感冒様症状後に発症しており，何らか

の先行感染が示唆される。また他の誘因，たとえ

ば薬剤投与，代謝性疾患等は認められなかった。現

在まで再発はなく，感染がtriggerとなった一過

性の横紋筋融解症と考えられる。

　本症例の横紋筋融解症とSCLSの発生機序（図

4）としては，（1）感染による横紋筋の融解と

SCLSが並列に起こった可能性と，（2）感染後，

SCLSによる血管透過性の尤進とそれに伴うコン

パートメント圧の上昇の結果，横紋筋融解を来し

た可能性がある。横紋筋融解によりコンパートメ

ント圧はさらに上昇し，悪循環に陥ったと考えら

れる。

　横紋筋融解症の急性期の治療は，輸液による脱

水の改善と電解質の補正，尿のアルカリ化による

ミオグロビン排泄促進，利尿剤投与による尿量の

確保である7）。重症例では血漿交換や血液透析を

（1）

　　　　　　　SCLS　－一一レ　　Compartrnent　syndrorne
…ectl・・ く　　4グ　　　　　　　Rhabdomyolysis　－－Renal　insufficiency

（2）

　lnfection　　→　　SCLS　→　Compartment　syndrome
　　　　　　　　　　＼　　十↑
　　　　　　　　　　　　　Rhabdomyolys｝s
　　　　　　　　　　　　　　　十
　　　　　　　　　　　　　Renal　insufflc｜ency

　　　　　図4．本症例の発生機序
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行う場合がある。本症例では，早期にこれらの輸

液治療を開始したことが予後の改善につながった

と考えられる。他にも本症例類似のSCLS合併横

紋筋融解症の症例で積極的な補液が著効したとの

報告がある6｝。ただしSCLSを合併している場合，

大量補液は血管外漏出を増加させ，骨格筋障害を

助長する可能性があるので，SCLS非合併例より

も一層の注意を払いながら治療をすすめる必要が

あると思われる。

結 語

　1）　systemic　capillary　leak　syndrome

（SCLS）を伴った横紋筋融解症の4歳女児例を報

告した。

　2）　アルカリ化を含めた輸液療法，血漿蛋白成

分の補充，利尿剤の投与などにより腎不全に移行

することなく，約10日間の経過で軽快した。

　3）感染が直接のtriggerとなって，あるいは

感染が誘因となったSCLSを介して横紋筋が傷

害され横紋筋融解症の発症に至ったものと推測さ

れた。

　4）　早期診断，早期治療が致命率の高い本症の

予後改善に重要である。

　最後にCPT　II活性を測定していただいた東北大学病態

代謝学教室綿谷かおる先生に深謝いたします。
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