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1（ey　words：動脈性線維筋性異形成（arterial　fibromuscular　hyperplasia、

　　　　　　多発性動脈瘤（mUltiple　aneUrySmS）

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　FMHとおもわれる症例を経験した。同様の所見を示

　　　　　　　　　　はじめに　　　　　　　　　　　す他疾愚との鑑別も含めた若干の考察を加えて報告す

　末梢動脈の多発性狭窄と動脈瘤様変化をおこす疾　　　る。

患は動脈硬化漁こ最も多いとされるが，それ以外に

fibromuscular　hyperplasia（以下FMHと略）によ　　　　症例
るものも注目されている。FMHの好発部位は腎動脈　　　　症　例：39才，男性，技）’“li。

といわれるが，腎動脈の場合，腎1血管性高血圧をおこ　　　　主　訴：右鼠径部の腫｝辰と胸部圧迫感。

して発見されやすいという一面も考慮すべきとおもわ　　　　家族歴：長兄に心疾患ある以外，特記すべきことな

れる。近年，くも膜下出血，雷語障害，めまいなどを　　　い。結核もない。

おこしてみつけられた腎以外でのFMHも報蕾されて　　　　既往歴；6才頃腎疾患に罹患し入院した。6年前よ

いる1）2）3）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　り痔核がある。性病は否定し，出血傾向もない。アル

　最近われわれは39才の男性で動脈瘤破裂によると推　　　コールは一日2合，タバコは一日20木。

定される皮下出血，胸腔内出1血1などをきたし，動脈撮　　　　現病雁：生来健康であったが昭和52年1月，仕事中

影にて両側内頸動脈，腹腔動脈，右外腸骨動脈に動脈　　　誘因なく急に，右鼠径部にズキズキした疹痛が発生，

瘤があり，両側外腸骨動脈，右椎骨動脈に狭窄，ジ、、　　　同時に同部の腫脹を伴なう。ついで胸部圧迫感冷感

ズ状変化を示し，腎内動脈に閉塞を示した腎外性の　　　があり意識喪失し，某病院へ緊急入院となる。入院
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時，霜鼠径部に手拳大の血腫あり，貧血高度〔Hb　7．6　　　く，打診にて短。腹部では肝，腎，脾触れず，　H三痛や

g／dl，　Ht　25％）のため約2，000m1の輸血をうけた。　　　抵抗もなく，血管雑音も聴取しない。鼠径部では血管

出血凝圃系の検査では異常なく，左下肢動脈よりの動　　　雑音は聴取せず，右側に圧痛が残るも腫脹や皮下出血

脈撮影では異常を認めなかった。第5病日，突然右下　　　は認めない。下肢では異常所見なく，両側の足背動脈

腹都痛とともに，右胸背部痛出現し，胸腔内出血と診　　　はよく触れた。神経学的所見では知覚異常や運動障害

断され600mlの輸血をうけた。第12病日i　2圓因の　　　なく，腱反射も正常で病的反射は認めなかった。

胸腔内出血があったが，以後安静にて症状も安定した　　　　入院時検査成績：結果は表1に示した。尿尿は異常

ため昭和52年3月，紹介され右鼠径部血腫と胸腔内出　　　を認めない。末梢血では軽度低色素性貧血が認めら

血の精査のため当科へ入院した。　　　　　　　　　　　　れ，白血球は4，300で核左方移動が認められた。血小

　入院時所見：身長157．　Ocm，体Pt　54．　Okg，体格小　　　板数は正常であった。血沈は1時間値75mmと充進

柄・栄養良好，皮1蒔には出血斑や色素沈着はない。脱　　　していた。電解質，肝機能検査では異常を認めず，総

毛なく，表在リソパ節の腫脹はない。休温36．5°C，　　　コレステPt・一ルは190mg／dlであった。血清学的検査

lrlllE　ito17，，mmHg（左右差、上下差ともにない），脈拍　　　ではASO価はx1，280と高く，　CRPは（甘）で，

76／min，整で動脈壁の硬化はない。咳徽は軽度あり，層　　RAは（土）であった。　LEテスト，抗核抗体，　Co

呼吸数は18／min。意識は明瞭で，知能低下はなかっ　　　ombsテストは陰性であり，　PPDによる皮内反応は

た。頬部に毛細血管拡張あり，眼瞼結膜に貧血や黄疸　　　13×14mnlであった。血清蛋白は7．3g／dlでγ一グロ

を認めない。瞳孔正円，対光反射速，眼位眼球運動正　　　ブリンは24，6％であり，免疫グロブリソはIgG　2，560

常，重複視なく，鼻出血もない。頸部では甲状腺腫な　　　mg／dl，　IgA　56Qmg／dエと高値であり，　C3は正常で

く，異常拍動血管雑音などは認めない。胸部では心　　　あった。梅毒血清反応は陰性であった。腎機能はクレ

雑音1血管雑音などは聴取せず，左下肺野で呼吸音弱　　　アチニンクリアラソスは59．4ml／minと低いが，　PSP

表1－1　　　　　　入院時検査所見

末　梢　thL

　赤血球数　　　　　463x104／mm3
　血色素量　　　　　　12．6g／dl
　白血球数　　　　　4，300／mm3
　　桿　状　核　　　　　　　　　　21％

　　分　葉　核　　　　　　　　　　　46％

　　好　酸　球　　　　　　　　　　　4％

　　好塩基球’　　　　　　　　　　0％
　　リ　　ン　　ノミ　球　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　29％

　血L小板　　　23，8×104／mm3
尿

　PH　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　6

　比重　　1．028　蛋　　　　白　　　　　　　　　　　痕　跡

　糖　　　　　　　　　　　　　　　　　（一）

　沈　　　　渣　　　　　　　　　　異常なし

便

オルトトルイジン法　　　　　　　　 （±）

グアヤック法　　　　　　　　　　　　　（一、

till　　　沈

　1時間　　　　　　　　 75mm

　2時間　　　　　　　　111mm

血液化学
　面t清Na　　　　　142　mEq／I

　　　　　K4．3mEq／1
　　　　　Cl　　　　　　　　　　　　　　　ユ06　mEq／1

　　　　　Ca　　　　　　　　　　　4．　34　mEq／l

　　　　　P　　　　　　　3．1mEq／1
　尿　素　窒　素　　　　　　　　　　　　　　　　　　9m9／dl

　尿酸　　4．3　mg／dl
　総ビリルビソ　　　　　　　　　　　O，　4　mg／d1

　血清総i蛋白　　　　　　　　　7．3g／dI

　　アルブミソ　　　　　　　 47．　8％

・－1；i：i菱

　総コレステロPtル　　　　　　　　190　rng／dl

　アルフォス　　　　　　　　　　　　　6．1KAU

　LDH　　　　　　　　　　　　　　161MIU

　GOT　　　　　　　　　　　　　　　　　　gKU

　GPT　　　　　　　’　　　　　　　　　　8KU

　ZTT　　　　　　　　　　　　　　　　　11．9KU

　血清アミラーゼ　　　　　　　　　　　100SU／dl

　lflt　　学奇　　鉄　　　　　　　　　　　　　　　　　72μg／dl

No．4，1978　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　559



本間・小口・村山・中川・吉沢・市川・藤井・長崎・相沢・竹内・吉岡・田村・川・佐々木・古田・小田

表1－1　　　　　入院時検査所見
血　清　学

　ASO　　　　　　　　　　　　×1，280
　CPR　　　　　　　　　　　　　　（1十）

　RA　　　　　　　　　　　　　　　　（±、

　Wa－R　　　　　　　　　　　　　　　（一）

　LEテスト　　　　　　　　　　（一、

　抗核抗体　　　　　　　 （一）

　クームス　　　　　　　　（一）
免疫グロブリン

　IgG　　　　　　　　　　　　　　2，560　mg／dl

　　A560　mg／dl
　　M216　mg／dI　C3　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　84　mg／dl

　PPD　　　　　　　　　　　　　13×14mm

l
　　PTT　　　　　　　　　　　　32．8秒

腎　機　能

　PSP　　　　　　　　　　　　　15’25％

　　　　　　　　　　　　　　Tota1　68％

　クレアチニンクリアランス　　　59．4m1／min

出血性素因検査

　出血時間　　　　　　5分30秒
　凝固時間　　　　　　14分30秒
　Rumpel－Leede　　　　　　　　　　　　　（IW＞

　血餅退縮力　　　　　　　　異常なし
　PT　　　　　　　　　　　　　　11．　1秒

フィブリノーゲン　　　　　　　210mg／dl

トロンボエラストグラム　　　　正常範囲

は15分値25％で2時間値は68％であり，血清尿素窒　　　退院時には改善している（図2）。心電図は軽度左室

素　クレアチ＝ンは正常であった。出血時間と凝固時　　　肥大がある。肝，腎，膵のシンチでは異常を認めず，

問は延長していたが2回目の検査では正常範囲であっ　　　肺シンチでは左肺が小さく活性も全体に低下していた

た。Rulnpe1－Leede法では強陽性であった。プロト　　　が胸腔内血腫のためと考えられた。胸腔穿刺で穿刺液

ロンビン時間，部分トロンボプラスチン時問，フィブ　　　は鮮血性であり，5回で計約200mlの排液を行った。

リノーゲン値，トロンボエラストグラムは異常を認め　　　50gOGTTでは異常なかった。腎孟造影，胃透硯では

ず，血餅退縮力も異常を認めなかった。胸部X線写真　　　異常は認めなかった。眼科的には異常なく，眼底は正

では左肺が胸腔内lnL腫にて圧排されているが（図1），　　　常で⊥血1管の硬化像は認めなかった。

図1　入院時胸部X線写真　　　　　　　　　　　　　　　図2　退院時胸部X線写真

　左胸腔内血腫が認められる。
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　動脈撮影：肺動脈，胸部，腹部大動脈は異常を認め

なかった、両側外腸骨動脈では広範囲の狭窄とジュズ

状変化を認め，右側には動脈瘤を認めた（図3）。内

頸動脈では1i［・i側に脳底部に入る直前で紡錘形動脈瘤を

認めた（図4，5）。椎骨動脈では左側に頸椎C3の

レベルで動脈瘤，ジュズ状変化を認めた（図6、。腹

腔動脈起始部に動脈瘤を認め（図7、，腎動脈では右

側腎の中部を支配している動脈に中断像を認め（図

　以上の所見より，右鼠径部皮下出血，胸腔内出yuは

動脈瘤の破裂によるものと推定した。

の核左方移動もありCPRは（升）であったが，左胸

腔内劇重の消失とともに改善し，退院時には血沈は

1時間値11mm，　CPRは（一）であった。　ASO価は

・128・か…院時・…と一・…X撒で　図3右難灘鷺，状動囎、両側外腸

は左横隔膜面での異常を残すのみとなった（図2）。　　　　　　　骨動脈に広い範囲にわたる狭窄が認めら

入院中，歩行制限はせず，また院外の外出や外泊を数　　　　　　　れ，一部ジュズ状変化も認められる。

図4　右内頸動脈撮影　　　　　　　　　　　　　　　　　図5　左内頸動脈撮影

　　脳底部に入る直前で紡錘形の動脈瘤が認　　　　　　　　　　右側と同様の部位に紡錘形の動脈瘤が認

　　められる（1×2cm）。　　　　　　　　　　　　　　　められる（1×1cm）。
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T・uncus　c・eliacus／

‘　　　　　　　¢

図6左椎骨動脈撮影　　　　　　　　　　　　　　　A．hepatica　communis　　　　　　A・Iienalis

　　頸椎C3のレベルで動脈瘤およびジュズ
　　状変化が認められる。　　　　　　　　　　　Aneu「ysm
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　図7腹腔動脈撮影

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　起始部に動脈瘤が認められる。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ll1隠せたが動脈瘤の破裂を思わせる出血はなかった。

鍵＿鋤．　繍　　　　は醸裂の鰍があるため一丁＝術をすすめたが・患者の
　　　　w”　　　・・t’t’．．’．．　t　　　　　　　　　承諾がえられず，昭和52年6月退院となった。以後外

　　　　　　　　鵬　　　　　　　　　　　　　　来にて経過観察中であるが，昭和53年8月現在，健在

・、．　　　　　　　　　　　　　　　　　考　　案

　　　　　　　　　　　　　　　。　　　t”　’・　　　　　本症例は右鼠径部の皮下出1｛］iと2回の胸腔内出lfLLを

　　　　　　　　　　　　　　　騒i驚凋系、　　　くりかえしていることから，当初出血1生素因を疑いこ

　　　　　　　　　　　　　　　　　欝鍵　 れに関する撒査施行したカ・異常は指摘できなかっ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　た。ショックを起こす程の大量皮下出血が急激に発生
図8t灘騰醗め、れ。．　　し・かも皮下・醐・限局性であ・た・と，・た

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　胸腔穿刺にて動脈血様の血液を認めたことより，この

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　出血は出血性素因によるものでなく，動脈瘤の破裂に
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よるものと考えて動脈撮影を行った。その結果，多発　　　HarrisonとMcCormack14）によって病理学的分類の

性の末梢動脈瘤と動脈のジaズ状変化を認めた。　　　　　試みがなされている（表2）。若年者に多く，男女比

　大原ら4）は末梢動脈瘤の原因として，1）先天性異　　　は女性に多いと云われ，腎動脈におこりやすく腎』血

常，2）動脈硬化，3）外傷，4）特発性のう胞性中膜壊　　　管性高血圧症の原困の一つとしてよく知られている。

死，5》細菌感染，6＞梅毒，7）その他をあげている。そ　　　FMHのX線的所見はPalubinskasとWyliei5）によ

の他にはBehget病4＞5）6），結節｛生動脈周闘炎7），全身　　　れば腎動脈では腎動脈主幹部の外1／3e：あって，中等度

性エリテマトーデス，大動脈炎症候群4）tさらにFMH　　　ないし高度のものではi血管の障害部位が波形にしわが

などが考えられる。本症例の場合，日本人で最も多い　　　よりジュズ状変化を示すのが特徴としている。本症例

とされる動脈硬化症は眼底所見で血管硬化像なく，大　　　では腎動脈にこの所見は存在しないが他の血管でこれ

動脈での異常がないことより除外でき，Behget病，　　　によく類似した斯見を呈している。腎動脈が好発部位

結節性動脈周園炎，全身性＝リテマ1・・一デスなどは臨　　　であることの素限は不明であり，腎血管性高血圧症を

床症状，検査結果によって否定さ；｝1た。また感染症，　　　おこしやすいがために発見されやすいこともFMHが

梅毒，外傷などとは，本症例は関係がなかった。大動　　　腎動脈に多い理由の一一つになっていると考えられる。

脈炎症候群は臨床症状に乏しく，入院当初血沈の冗進　　　従って腎以外でのFMHの存在も報告は少ないとはい

CRPの陽性が認められたが安静のみで改善し，これ　　　え，潜在化しているロr能性はある。1964年，　Connet

らは胸腔内血腫による結果と考えられ，また病変が末　　　ら1）は34才の女性で両側内頸動脈に動脈瘤，狭窄があ

梢動脈のみに存亮しているなどから，本症例の病因と　　　り腎血管には異常のない腎外性のFMHを最初の例と

は考えられなかった。Erdheimの特発性のう胞性中　　　して報告している。1966年・Palubinskasら2）は腎外

膜壊死は大動脈基始部にみられることの多い疾患8）で　　　性腹腔動脈のFMHや内頸動脈のFMHを報告し，

あり，本症例の動脈瘤が末梢動脈に限局していて，さ　　　また腎動脈のFMHの70人中6人に1個以上の頭蓋内

らにジJ．ズ状変化がみられることより本症例とは異な　　　動脈瘤が存在したとして，腎動脈のFMHの際は他の

ると考えた。また斉藤らはo）両側性多発性腎動脈瘤と　　　血管にも目を向けることを主張し，さらに一対の動脈

両側内頚動脈瘤の併存例を報告し，原因に先天的な動　　　の場合，両側に障害がおこりやすいのがFMHの特徴

脈壁の脆弱性を推定している。・・」般に脳動脈瘤で多発　　　であるとしている。

性のものは約20％で，2個の動脈瘤が両側性に存在す

るものが多く…，徽的に納頸動脈や軟蹴脈が　表2繍｛生あるいは灘灘過繊．
多いとされる11）．また脳動脈瘤の9。％は脳働脈頒　．＿」i堕堅2「fib「讐uscul灸「hy型i堅’a

部などにおける中膜の欠損を基盤とし，これに血圧な　　　　1）内膜病変；Intimal　fibroPlasia

どの後天的要素が加味されて発生すると云われ10），の　　　　2）「｝膜病変：Fib「omuscula「dysPlasia

・状嚇瘤・な・・蘇轍の・・な紡錘形の　　（総諜1盟。1二儲「sten°S’s

脳動脈瘤は少ない。斉藤らの脳動脈瘤はのう状と紡錘　　　　　　a）medial　fibroplasia

形のものがあるが血管のジュズ状変化はなく本症例と　　　　　　b）medial　hyperplasia
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