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はじめに

Churg-5trauss症候昨 (C55)は. ~j-m球型|

多発jrll1":1炎制 11:1芽脈症 (eosinophilicgranulo-

l11atosis with polyangitis : EGPA)ともよばれ

る全身佐多発Inl'iI炎のーつである。先行抗状と

して気1~ì 文 1111品息 . 7 レ 1レギー性鼻炎があり.末

./"llnlおよび組織rl'での好俊球i目加を伴ってIrll1"1

炎を生じ末-1"1神経炎紫斑 ìi'l化性的筋 JJi~
品~準。 IJiWllnl . 心筋桜寒 心外I~炎などさまざ

まな臨床1，1'状をfEする ー般に C55は 20段以

上の成人発旋が多く 15 成以下の小児での~lfE

は~ I "ì;\ にまれと されている 今回われわれは.

111作内 ü't桜という皮疹としては非典型的なI，IW~

だったため.f，{OÈ診断までにm~ IIiJ を要した C55

の I例を経験したので報告する

症例

症例 11 i，~. 女児

主訴 .発熱口l控内il'Hs

家族歴ー村J己すべき事項な し

.， 霞回保位衛生大字医学部小児科学

〒470-1192愛知県鐙明市沓出町田楽ケ窪 1-98
・2刈谷盟国総古病院小児科

・2属国保健衛生大学医学部総古アレルギ科

“同医学部アレルギー痕患対策医療学
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既往歴 ~(tì:支 Il;;J息 (8 歳発抗. "1'寺;症持続

型)

内服歴 プラン ルカスト水利物 サルメ テ

ローJレキシナホ般塩 ・フルチカゾンプロピオン

般エステル オロパタジン塩~:f~.クロモグリ

クmナ トリ ウムl吸入i!記 l%

現病歴 LO成 5カ月 11寺から. 1m肢に緊満刊水

lji . i書 I.l\伯 ~nll が 111現した近医J土問平l で~\IJ'I!'f

I:H~ステロイド内!眠薬 ・ 外JlJ古IJ 打Li指!JIiなどが

投与 されたが. I皮 J，"I lfE状の地』ti と J!l~干を繰り返

していた 11歳 3カ月時から口腔lλ;Jii't泌を呈す

るようになり jl}J:it日Ij'j'f J.ii nステロイドl人JJJli 

!JIi.外JTJ弗J. li'LiAi l臨投与を行っ たがin~~は成約一

していた 11 歳5カ月11#.39.0'Cの発熱.下腿・

手法 ・Jn-Tにjnl抱がl.lI現したため初計力111M日的

で入院となっ た JJ良品目と関節Jiriの訴えはあった

が，下押jやjrllf'l!はなかった.

入院時現症身長 145CI11.体重 35kg. IrltlJ 

108/62 111 111 Hg. 1脈抑 75回/分。イ't;ilr，t38.0'C 

JJ:;lì~li 'j- 1別 口腔内は孤口議にirt~1.Jがあり(図

トa) 下町lの歯肉IJ副長を軽度;ぷめた

l呼吸I1i市 心音正常.上服部に'経度!王制jを』沼

めた ?lft'Lll'(j党郎告，J隊梓なし 手鋭から手'I''f.

JJ.JUfi 足'，''f. J路に Irll砲が混在。 ~ ;~I~に編l皮化を

認め~両側手|刻節J:'~ 聞にl出版と!王JÎfi を認めた。

(図 1-b)
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図 l 入院時の皮膚所見

a 硬口誌に潰携を認める

b 下腿に紫斑 部血抱を認める

表 l 入院時検査所見

血算 血液生化学 免疫血清

WBC 10，200/μL TP 

Neu 57% A1b 

Lym 18% BUN 

Eo 24% Cre 

Mono 1% BS 

Baso 。% GOT 

RBC 445万/μL GPT 

Hb 12.6 g/dL CPK 

Hl 37.3% T日l

PLT 33.1万/μL ALP 

旋国側能検査 AMY 

PT 76% T-ch。
PT (INR) 1.17 Na 

APn 33.8fy K 

Fibrinogen 392 mg/dL C1 

FOP 4.4μg/mL CRP 

D-dimer 1.4μg/mL 

盟国子 63% 

入院時検査所見 (表 1):好酸球数の若l列な1由

加.CRPの上昇を認め.員ilXlIIl週子活性は軽度

低下していた 口腔内il'llli と皮疹郎の拭いìl~か

らherpessimplex virus(HSV)ー1.HSV-2DNA 

は検出されなかった 胸部 CTでは，隙IEI性炎

症性変化と考えられる索状彩を認めた以外は特

記すべき所見はなかった
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7.5 gldL IgG 1780 mg/dL 

3.67 g/dL IgA 166 mg/dL 

11.8 mg/dL IgM 152 mg/dL 

0.51 mg/dL CH50 53.8 mg/dL 

114mg/dL C3 131 mg/dL 

151U/L ASK 80倍

141U/L ASLO 18 U/mL 

451U/L RF 194 U/mL 

0.5 mg/dL MPO-ANCA (ー)

3161U/L 抗核抗体 (-) 

601U/L 尿検査

136 mg/dL 蛮白定性 (一)

136 mEq/L 制定性 (一)

4.7 mEq/L ，世血反応 (一)

110 mEq/L 尿沈~fi

5.8 mg/dL 赤血球 。-21視野

白血球 。-21視野

病理組織学的所見 入院初日に生検した右足

背の浸潤伯紫斑の病理iVr'見では. J~E比表層から

i*百11にわたり .Jl1L 'ffi周凶から周i週間質にかけて

広範l瑚に山肢のリンパ球 ・ 好中球&:ll~l を認め，

多数の核破砕物が認められた

入院後経過 (図 2)多形紅斑，アナフイラク

トイド紫斑術。 Jl1Ltl炎などを考l怪し初J91治療



d、児干千 Vol. 58 NO.8 2017 

回

目

ol
 

6 CRP 

¥21PV 三三三lJmvdL)

PSL 
(mgl白)

皮疹 .... 

口腔内湖 ....... 

末梢神経障害
(1μU 
5.αlO 

'.000 

叩

叩

好
酸
球
数

..000 

o 

a ーー←
'0 

8 

10 70 (入院後日数)35 

図2 入院後経過

としてプレドニゾロン (30mgl日 0.8mg/kgl 

日)の静脈内投与を開始した その翌日には解

熱し皮疹も徐々に改普した その後口腔内

波誠をJflliil炎のー症状ととらえ.先行する若JYJ

な好酸涼増加と気管支IIj，品息症状の既往から C55

と診断した 入院 10日目にプレドニゾロンを

25 mgl日に減量後，入院 33日目に右 1-3指の

知:i:iJも怖が出現した 誘発筋Hl図にて左正<=1'神

経の述rrvJ神経伝導述!正の振帆低下を認めたた

め C55 による神経症状(米相~j神経|暗答)と判

断 いったんプレ ドニゾロンを 45mgl日にm
i注した 叱ls:後徐々 に神経由k状は改普したが，

知:i1:~~，};~.は残存した.その後は。 1 週間ごとに

プレドニゾロンを 5mgずつ漸減，症状の増恕

や新たな症状の出現がないことを椛認し，入院

731:1日に退院した退院後もステロイドを11断滅

し 0.25mg/kgl日で転居のため転l淀となった。

経過中皮疹は徐々に減少消失したが，末梢

神経症状は改善したものの.完全に消失しな

かった

考察

C55は.H酸王Rtl多発Jfll管炎性肉'lj:)j重症とも

よばれ 1951il'にChurgと5traussによって朝i

告された全身性多発I血管炎の一つで.気管支11出

息.好酸JJRJ(!j多症がJfll'.S'炎杭状に先行するのが

特徴である 好発年齢は 40成代で。 15蔵以下

の小児での発症は訓常にまれとされてい

るIl削.C55は小型JfIL'.，¥'炎に分類され.病理組

織学的特徴と して11:J芽胞形成がある 病変は全

身のあらゆる臓協で形成され.とくに肺病変が

肢も多く，重篤なn;(J息発作やJ]，ji況がlを呈する

さらに多彩なl柿外病変のなかでも末梢神経路答

の頻度は比較的高く。ほとんどが多発lji神経炎

の症状で出現する" いずれにせよ，小児にお

いて本疾忠の発生頻度が低いこと，さらに多彩

な|品

到難fi渋yh〈することが多い

わが国では，診断にはJT，Iol:.労働省の診断基準

が川いられている 本続例では，気管支附息と

好自主JJRJ(')加lの主嬰所見が先行し 当院受診l時に

は発熱.炎症反応上昇，好酸対日間加をwう白Jfll

球数の上昇を認めていた しかしながら，皮疹

は典製例にみられる紫斑と災なり Jfll抱を呈して

おり 口腔内に難治性のift協を認めていた がl

山 らの報告によると.皮h可 íl~~26 i~川 3の 9 例に

Jfll泌が認められ，そのような絞例では病理学的

に一般的な li~芽 JJffil象より壊死性Jfll包炎を呈する

ことが多いとされている。 さらに.主要臨床
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表2 口腔内浪癒を認めた CSS6例

臓器合併症 皮膚組織所見

年齢(歳)性別 末梢神経 壊死性 血管外 MPQ-ANCA 治療 予後 報告年
肺痛変

障害
腎病変

血管炎 肉芽腫

2 男 有 無 無 無 無 陰性 PSL 軽快(頻回再発) 20031) 

41 女 有 無 無 有 無 陰性 PSL 軽快 20055) 

14 女 有 NR 無 NR NR 陰性 PSL， oral CYC 軽快 20061) 

15 女 有 無 無 有 無 陰性 PSL 軽快 (12カ月で再発) 20076) 

79 女 有 有 無 無 有 陰性 PSし 軽快(末梢神経障害は残存) 20117) 

26 女 有 無 無 有 無 NR PSL， oral CYC NR 20138) 

NR=not repo代ed. PSL = prednisolone. CYC= cyclophosphamide 

所見のなかの血管炎所見として消化管出血が挙

げられているように 小腸を含む消化管潰携は

よく認められるが，本症にみられたような口腔

内の難治性潰蕩合併例はきわめてまれと思われ

る.

表2に示すように口腔内潰携を合併した CSS
症例は，過去に圏内 3例と国外3例のみで，全

6例中 3例が小児期発症であった.MPO-
ANCAは測定された5例全例で陰性で，皮膚以

外の臓器病変としては，肺病変合併例が6例

(100%)，末梢神経障害合併例が1例(16%)だ

が，腎病変合併例はなかった今後症例を蓄積

し，口腔内潰蕩病変を合併したCSS症例の臨床

的特徴を明らかにすることで，鑑別診断に有用

な情報が得られると思われる.

CSSの治療は， Five Factor Score (FFS)を

もとに予後を予測し決定するの.FFSは，①血

清クレアチニン値(>1.58 mg/dL)，②蛋白尿

(>1 gl日)，③重症の消化管病変，④心臓病

変，⑤中枢神経系病変の5つの評価項目を基に

スコア化し，値が高いほど重症，予後不良であ

り，これら 5項目のうち 1つでも満たせば免疫

抑制薬の併用が推奨されている2) 本症例では，

FFSはO点であり，ステロイド単独で治療を開

始した.その後，口腔内潰蕩，紫斑などの皮膚

症状は速やかに改善したが，神経症状について

はステロイドを増量しでも完全に消失しなかっ

た.前述のようにCSSにおける多発単神経炎の
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合併頻度は比較的高いが ステロイドや免疫抑

制楽に抵抗性で後遺症を残す症例が多く， QOL 
の低下を招く原因となる9) 近年，大量 yグロ

プリン療法の有効性が報告されておりへ重症

の神経炎合併例には治療選択肢の一つになり得

る.

典型的な血管炎や血管外好酸球浸潤，肉芽腫

形成は，成人例より小児例で多いとされている

がIl本症例では，好酸球浸潤を伴う細小血管

の肉芽腫組織病変は確認できなかった.Reidら

は， 23人の CSS患者を検討し病理組織学的

に好酸球浸潤を認めた症例は 23人中8人のみ

で，病理診断よりも臨床症状に基づいた診断基

準のほうが有用と指摘している附.しかしなが

ら，病理組織学的解析の有用性を正確に評価す

るには，生検病変部位 時期などの条件を統ー

した前方視的解析が必要と考えられ，希少疾患

として全国統一の診断・治療プロトコールでの

臨床研究が望まれる.

CSSの予後は，若年発症例が成人発症例にく

らべやや不良と考えられている.JochenらIlの

小児 CSSの報告では，改善例が27例 (81%) 
で，死亡例が6例(18%) だったのに対し，

Guillevinら3)の成人発症例を中心とした検討で

は，原疾患による死亡例は約 10%と報告されて

いる.死亡の原因は，循環器系の障害(心不全)

による死亡が3例 (50%に呼吸機能不全が I

例，消化管穿孔が2例で，心筋障害や重症消化
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管出血が存在する場合は予後が不良となる可能

性が高い.またこれら死亡例の FFSはOから 4
までさまざまで，必ずしも病初期の重症度スコ

アが患児の予後を反映し得ないことがうかがわ

れる.本症例は，心病変，消化管病変ともに存

在せず，ステロイド治療にも速やかに反応し

た.しかし，末梢神経障害はステロイドの増量

にもかかわらず，残存しており，今後も循環器.

呼吸器合併症を中心に長期的にフォローアップ

していく必要がある.
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