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a皿dKUSAMA，　S，　Acase　oノ」rgD　mpteloma．　Shinshu　Med．」．，27：565－571，1979

　　Acase　of　IgDλmyeloma　was　described．　A47－year－old　man　was　admitted　to　the　Shinshu

σ11iversity　Hospital　with　complaints　of　chest　pa至n　and　palpitation．

　　Inllnunoglobulin　studies　revealed　serum　IgD　2，600　mg／dl，　a　M－compone就of　IgDえin　both　serum

and　urine，　andλ一Bence　Jones　protein　in　urine，

　　The　adnユinistration　of　cyclophosphamide　and　prednisolone　resulted　in　improvement　of　symptolns

and　laboratory　findings，　and　the　patient　was　discharged　on　sixth　llosp量tal　montll　and　has　been　yet

alive　two　years　after　the　onset　of　symptoms　in　spite　of　grave　prognosis　of　this　disease。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（Received　for　publ玉cation；June　13，1979）

Key　words：lgD骨髄腫（lgD　myeloma）
　　　　　　Bence　Jones蛋白（Bence　Jones　pl‘oteill）

　　　　　　え型L鎖（えtype　light　chahユ）

はじめに　　　　　　　症例
　1965年RoweとFaheyi）により最初に報告された　　　　患者：47才，男性，製本業ζ、

IgD骨髄腫は比較的まれな疾患であり，本邦では1967　　　主訴：胸痛，動悸。

年正木ら2）の報告以来，現在までに約90例をみるにす　　　　家族歴：特記すべきことなし。

ぎない。われわれも典型的なIgD骨髄腫の比較的長　　　　既往歴：13才の時，鉄棒から転落し，頭蓋骨陥没骨

期間良好な経過をとっている1例を経験したので報告　　　折をした。以後てんかん発作があり，投薬を受けてい

する。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　たが，20才の時，開頭術を受け発作は軽快したo

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　現病歴；昭和51年12月31日，机の角で胸部を打撲し
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胸痛が3週間持続した。昭和52fr　3月末，咳蹴，40度　　　lesterol　88mg／dlと低値を示し，　A1－Paseは1Z8

近い発熱が2日間続き，その後，咳喉時に胸痛が出現　　　KAUと増加，　GOT，　GPT，　LDH，　Fe，　Ca，　BUN，

した。また4月初旬より，坂道での息切れ，動悸を覚　　　Creatinineは正常であった（表D。

えるようになった。胸痛が持続するため，某医を訪　　　　骨髄像ではdry　tapに近い状態のために有核細胞

れ，顔面の浮腫，微熱，貧血，白血球減少，赤沈促進　　　数は不明であったが，異型性の強い骨髄腫細胞カー157．0

を指摘され，昭和52年5月12日，精査のため墨科に入　　　％を占めていた。

院した。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　血清免疫giobulinは，　igDが2，　600mg／dlとmo一

　入院時現症：身長ユ63cm，体重55kg，栄養良好。　　　noclonalに著しく増加し，　IgA，　IgG，　IgMは低値

意識清明。体温36，5℃，［血L圧136／86mmHg，脈拍　　　で，　IgEは正常であった。

86整・呼吸数16。表在リンパ節は触知しない。眼瞼　　　　腎機能検査はPSP試験15分値25％，　Fishberg濃

結膜貧1血性であるが，球結膜に黄染なく，眼瞼は軽度　　　縮試験1．025で異常はなかった（表2）、，

浮腫状。胸部は理学的に異常なく，腹部は肝3横指触　　　　胸部X線写真では肋骨の粗懸化があり，左第2肋骨

知，衷面平滑，弾性硬，辺縁鋭，圧痛はない。脾，腎　　　に骨折後の化骨像を認めた（図1）。頭部X線写真で

ともに触知しない。胸骨，両側第8，9，10肋骨に叩　　　は開頭術痕と共に，頭蓋骨の全体的な粗霧化と，数個

打痛がある。下腿に浮腫なく，神経学的にも異常を認　　　のpunched　out　lesionを認めた（図2）。

めない。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　血清免疫電気泳動像（図3）では，抗IgD血清お

　入院時検i査所見：末梢血液像では赤⊥血球数253x　　　よびL鎖の抗λ型血清に対するM－bowがかなり明瞭

104，血色素鼠8．4g／dlで高度の正球性正色素性貧　　　に認められた。尿の免疫電気泳動像（図4）では，

血1を認めたが，連銭形成は認めなかった。白血球数　　　B－・J　X白および他の免疫グロブリンのL鎖による2峰

・1，900，その百分率で核の左方移動がみられ，形質細胞　　　性のM－bowカこ認められた。

を1％認めた。赤沈は1時間値134mmと著しく促進　　　　骨髄中の骨髄腫剰ll胞の性状は辺縁が不整で，胞体内

していた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　に空胞Xbラッセル小体を認めるものがあり，核周明庭

　尿は尿蛋白陽性，BenCe　JOnes蛋白（以下B－J蛋　　　はあるが，核は車軸状ではなく，粗な核質の中に核小

白）は濃縮尿にて陽性，沈1査に異常はなかった。　　　　　体が散見され強い異型性を示した。骨髄腫細胞の電顕

　血清化学検査では総蛋白8．Og／dl，その分画はAlb．　　　所見は豊禽な粗面小胞体と辺縁不整な核と核膜内側に

54．3％，γ一gl．29．3％であり，　ZTT　1．1KU，総cllo一　　　接して凝集した染色質を認めた（図5）。

表1　　　　　　　　　　　　　入　院　時　検　査　成　績

末櫓血：　　　　　　　　　　　　　尿；　　　　　　　　　　　　　　　　Al－PaSe　　　　　17，8K．A．U，

　赤血球数　　　　　　253×104　　　蛋　　白　　　　　　　　（十）　　GOT　　　　　　　8K．U，

　lfi1色素最　　　　　　8．49／dl　　B－J蛋白　濃縮尿にて　　（十）　　GPT　　　　　　　7K．U，

　ヘマトクリット1直　　　　24．9　　　糖　　　　　　　　　　　　　（一）　　1、DH　　　　　　　　97　ml．U．

Ifi1小板数　　　13・6・104　便・　　　　　　　　総・レステ・一ル　88　m9／dl
　白∫血［ヨ求数　　　　　　　　　　　4，900　　　　　i’｛filflt）．S（kE；　　　　　　　　　　　（一）　　　BUN　　　　　　　　　　　19　m9／dl

　　後’母1髄ヨ求　　　　　　　　　1，5％　　　　　亘ミ　　　耳ド　　　　　　　　　　　　（一）　　　」展　　　酉婁　　　　　　　工0．8mg／dI

　　桿状核球　　　　　15．0％　　ltlL清化学：　　　　　　　　　　　クレ「アチニン　　　1．2mg／dI

　　頒核球　　32・5銘　総蛋白　　8．09／dl　N・　　　1　3mEq／1
　　リソパ球　　　　　　　45．0％　　　　A／G　　　　　　　　1．18　　　　　K　　　　　　　　　4．5mEq／1

　　単　　　球　　　　　　　2．0％　　　　Alb．　　　　　　　　54．3％　　　　CI　　　　　　　　　108　mEq／1

　　好酸球　　　　　　　 3．0％　　　　α1－gl．　　　　　　　　2．4％　　　　Ca　　　　　　　　　4．79　mEq／1

　　好塩墨…球　　　0・0劣　・・．・－gL　　　6．5％　　P　　　　4．3m9／dl
　　形質細胞　　　　　LO％　　　β・－gl．　　　　　　7，5％　　　Fe　　　　　　　151μg／dl

赤　沈・　　　　　　　γ一91。　　　29．3％
　1時間値　　　　　　134mm　　　総ビリルビン　　　0．3mg／d1

　2時間値　　　　　　153mm　　　ZTT　　　　　　1，1K．U，
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表2　　　　　　入院時検査成績
柑髄像：　　　　　　　　　　　免疫グPブリン定量：　　　　　　腎機能検査：

　　形質細胞　　　57．0％　　　IgA　　　　　34　mg／dl　　Fisllberg濃縮test

　　リンパ球　　　19．2％　　　IgM　　　　 22　mg／d正　　　1．020　1．022　1。025

　　骨髄芽球　　　　　　0．6％　　　　　IgG　　　　　　　　990　mg／d王　　　　PSP　test

　　前骨髄球　　　　　2．0％　　　　IgD　　　　　2，600　mg／dl　　　　　15分値　　25％

　　骨　髄　球　　　　　　3，4％　　　　　IgE　　　　　　　　471U／ml

　　後骨髄球　　　　2’8％　血清学的検査：

　　桿状核球　　72％　　B1u。　ASLO　　。80
　　分葉核球　　2・4％　　CRP　　　（＋）
　　前赤芽球　　1）・2％　　RA　test　　　（一）

　　赤芽球　　4・8劣　　RAHA　　　（一）
　　単　　　球　　　　　0・2％　　　　梅梅反応　　　　　　　（＿）

　　細網細胞　　　　　　O．2％

　　］M／E　　　　　　　　　　3．3

　以上の所見によりえ型IgD骨髄腫と診11サ1した、，　　　　IgD型では3：1と男性に多いこと，肝脾腫が半数以

　直腸生検では，粘膜下組織の血管壁にコンゴレヅド　　　上に認められること，M蛋白量が低く，総蛋白量が正

陽性物質の沈着をわずかに認めた。　　　　　　　　　　常範囲内のものが多い（平均7．4土1．2g／d！）こと，

　入院後経過：治療としてcyclophosphamide　100　　腎機育旨障害を伴いやすく，BUNが高値のものが多い

mg／dayとprednisolone　10mg／clayを投与し，そ　　　（30mg／dl以上）こと，予後が悪く診断より2年以内

れに加えて1ケ月に1回の割含でprednis。lone　200　　　に83％が死亡することなどである。

mg／weekの大量漸減投与を行った結果，胸痛は増減　　　　また本邦における骨髄腫に関しては，正木ら2）の報

をくり返しながらも次第に減弱し，入院当初の高度の　　　告を初めとして，村川7），小野寺8），佐々木9），山田ら10）

貧lll互は次第に改善され，赤沈も1時間値3mmと正常　　　の報告があるが，最近高木ら11）は1978年1月現在まで

化した。尿所見では蛋白が陰性となりB－・J蛋白も消　　　の本邦におけるIgD骨髄1！重の報告例79例について，

失した。1血清γ一globulinは14％となり，血清IgDは　　　鵬床的ならびに免疫化学的に詳細な検討を行い，　IgD

1，　000，　mg／dlと入院時の半分以下に減少した。骨髄中　　　骨髄腫の特徴として次の諸点をあげた。

の骨髄唾細胞も8．2傷と著しく減少し，症状の軽快を　　　　1）血清総蛋白量が正常域にあるものが多い。

得て，昭和52年11月25日退院した。その後当科外来に　　　　2）濾紙電気泳動でM成分が認められない症例があ

て経過観察中であるが，約2年経過した現在もなお比　　　　　り，M成分は微量であることが多い。また血清中

較的安定した状態を保っている。　　　　　　　　　　　　　に2～3峰性のM成分が認められることがしばし

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ばある。

　　　　　　　　　　考察　　　　 3）1fiL清膠質反応は低値であることが多い。

　1965年RoweとFaheyi）により最初に報告された　　　　4）尿B－J蛋白の陽性率が高い。

IgD骨髄腫は比・鮫的ま；｝・Lな疾患であり，その頻度は　　　　5）腎機能障鴇の頻度が高いu

o・6・N・3・　89　3）4）とされている。IgD骨髄腫の特徴につ　　　　6）ligh　chainはλ型が圧倒的に多い。

いて検討した報告がいくつかみられる3）－5）が，1975　　　　7）男性に多い

年にJancelwicz6）らは，　IgD骨髄腫ユ33例を分析し，　　　　これらの特徴はJancelwiczのあげた特徴とほぼ一

IgD骨髄腫の特微として次のような点をあげている。　　　致しているが，ただ予後については，診断時よりの

M－componentのIight　chainのκ／2比が1：cJと圧　　　50％生存月数がJancelwiczの報告では13．7ケ月なの

倒的に2型が多いこと，B－J蛋白陽性例が92％と多い　　　に対し，高木の報告では5・5ケ月である。またJan一

こと，診断時年令はIgG型，　IgA型が62～64才であ　　　celwiczは肝脾腫，リソバ食行腫大が約55％にみられた

るのに」：ヒし，IgD型は56．2才と比較的若いこと，性別　　　としているが，高木の報告では31．6％でありこれらの

は王gG型，　IgA型では男女叢がみら、｝しないのに反し，　　所見は形質細胞性白1鰯1｝蓄を伴う症例に多くみられたと
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灘

図1　　　　入院時胸部X線写真

　肋骨の粗懸化と左第2肋骨の骨折後化骨像を

　認める。

　　図2　　　　　　　　　入院時頭部X線写真
　　　　　　チ術痕の他に頭蓋骨全体の粗懸化および数個のpunched【川t　lesi。置1を認める。
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抗ヒ　ト余lfl1溝

患　 者　 血　 清

抗IgA．　G．　Mll賄1量

釦巴常人1飢71，丘

抗　　IgD　　甜　　iit｝’

患　 M’　lfll　～“i

抗　IgE　血　r占

鯉常人1自1清

抗κ　型血清

患　者　 血　清

抗λ　型i阻清

図3　　　　　　　1flL清免疫電気泳動像
　抗IgD　lflL清とL鎖の抗2型iflt清に対するM－・b（⊃wをかなり明瞭に認

　める。

抗ヒ　ト全血消

患　　者　　尿

抗ヒ　ト全lt］t渥f

健電人tilt清

抗λ　型血清

患　　者　　尿

抗　free　　ス型1f皿2r「i

健常人lfll滑

図4　　　　　　　　尿の免疫電気泳動像
　B－J蛋白と他の免疫グロブリンのL鎖による2峰性のM・b〔〕wを認める、，
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図5　　　　　骨髄腫細胞の電顕像
嶽富な粗面小胞体，辺縁不整な核および核膜内側に凝集した染色質を

　もっている。

指摘して，骨髄瞳に特異的な臨床所見とは考えられな　　　　又，尿免疫電気泳動像にて，B－J蛋白の他にもう一

いとしている。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　つの免疫グロブリンによるM－bowがみられている。

　本症例は47才，男性であり、血清総蛋白量は8・0　　　これはIgD型L鎖による反応が考え1うれるが，　IgG

g／dlと正常域にあり，　M成分は2，600mg／dl，血清膠　　　型L鎖によるもの，又はIgD型Fabによるものかも

質反応はZTT　1．1KUと低値であり，尿B－J蛋白陽　　　しれない。

性，1ight　chainはλ型であった。本症例は高木らの　　　　IL崎13）は骨髄畦重に対する治療効果判定基準として，

指摘したIgD骨髄腫の特徴をほとんどみたしている。　　　骨髄中の骨髄腫細胞の減少，末梢lfiL中形質細胞の消

しかしBUN　19mg／d1，　PSP試験，　Fishberg濃縮試　　　失，赤血球数の増加，総蚤白量の正常化，　M蛋白の減

験は正常で腎機能障害は認められなかった。　　　　　　少，赤沈の改普をあげている。本例はcyclophosph一

　工gD’腎髄腫の予後が他の骨髄腫に比較して悪い要因　　　amidとprednisoloneとの併用による治療を行い，

として腎機能障害の合併が高率にみられることが指摘　　　これらの基準による完全寛解といえる状態に達した。

されている。IgD骨髄腫における腎機能障寝の頻度に　　　また尿所見で尿蛋白は陰性となり，　B－J蛋白は消失

ついて，Jancelwiczは67．4％，高木は62％としてお　　　し，腎機能障害はない。そして診断確定から2年間を

り，本邦における各種骨髄腫を集計した今村12）の統計　　　経過したが現在も症状は妥定している。

での41．2％と比較するとかなり高率である。山田は

工gD骨髄腫において腎機能障害の頻度が高い要因とし　　　　　　　　　　　　　結　　語

て，他の骨髄腫と比較して，尿中B－J蛋白陽性率が　　　　ほぼ典型的な臨床的，免疫化学的特徴を有する2型

高く，しかも多量に排泄することが関係していると推　　　1葛D骨髄腫でcyclopllosphamideとprビdnisoloneの

定している。本症例において腎機能が比較的良好な状　　　併用により比較的良好な治療効果の得られた1例を報

態に保たれているのは，B－J蛋白が微量であったため　　　告した。

と思われる。
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　　本稿の要旨は昭和52年10月第61圓日本内科学会　　　　　　of　133　cases．　Arch。　intem，　Med．，135：87一

僑越地方会で発表した・’ @　　　　　　93，1975
だ灘灘騰雛讐獄煕と卑　・・村川把小林購角田弘小島光愚臆
士ならびに血清，尿の免疫電気泳動および血清免　　　　　　瞬也，江部達夫：形質細胞性白血病を呈したIgD
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