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　Arthritis　mutilans（mutilansは切断の意味）に関　　　1959年2月　信大整形外科外来受診

しては・1913年Pierr　Marie，　And悟磁rieが”Une　　　　　主訴：全身各関節の痙痛，運動時の疹痛，運動

vari6t6　rare　du　rheumatisme　chronique”の標題　　　　　　　　　障害

で報告したのに始まり，乎指の病的状態を”La　mah1　　　　　　診断：polyarthritis　rheumatica

en　Iorgnette”と表現し，指の短縮，伸長が自在とな　　　1959年5月　同科入院

る黒遠鏡の鏡筒にたとえている。その後，1935年に　　　　　　　　　疹痛軽快し自転車に乗れる程度になる

Sturs　bergl）が，　Polyarthritis　muti］ansの名称を使　　　1959年8月　退院より昭和36年2月迄岡科外来通院・

って他の類似疾患と鑑別している。以来，同様の病変　　　　　　　　　疹痛は1進1退

に対しArthritis　mutilans，　Opera－glass　hand，　　　1966年5月　関節に力が入らなくなる

Teleskopfinger，　Tantzenhand，　Arthritis　absorb－　　　1966年6月　呼吸困難と頭痛で1国立松本病院整形外

ans等の名称で報告されている。この病変の疾患とし　　　　　　　　科へ入院

ての独立i生について，特にrheumato｛d　arthritis，　　　　　　　　　arthritis　mutilansと診断

ps（，riatic　arthritisとの関係および本質な異同につい　　　1966年7月15日　死亡i全経過19ぐト

ては，多くの疑問が残されている現状である。　　　　　　　検査所見：全経過をじてlfi1沈値の充進があり（表

　本例は，rheumatoid　arthritisと診断され，経過　　　1），レントゲン所見では，死亡7年前（信大病院受

中にarthritis　muti工ansの病像を呈して死亡したも　　　診）に，母指の中手骨遠位端，尺骨遠位端および乎根

ので，剖検所見を記載し報告する。　　　　　　　　　　　骨の破壊際がみられる（図1）。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　死亡の1ケ月前（園立松本病院受診）では，中手骨

　　　　　　　　　　症　　例　　　　　　　　　　　　　指骨関節および各指骨間関節の脱臼，尺骨遠位端の骨

　臨床事項：45才男・職業大工　　　　　　　　　　　　　消失による尖鋭化，乎根骨の破壊消失がみられ（図

ユ947年3月　上腕に疹痛，発熱よなく，特に雨の日，　　　2），大腿骨頭とくに，右側の輸廓が，破壊吸収のた

　　　　　　寒い日に疹痛，注射により軽快　　　　　　　め不明瞭となり（図3），その他，肩，顎，肘，足の

1950年6月　右膝関節の腫脹，鐸刺を受けたが上腕の　　　諸関節骨端の破壊像が認められているが，脊椎に異常

　　　　　　疹痛は継続，気候に関係　　　　　　　　　　　はなかった。

1958年5月　全身各関節の疹痛，気候と無関係，運動　　　　死亡前6年頃（信大病院受診），両側肘関節皮下に

　　　　　　障害，睡眠障害　　　　　　　　　　　　　　示指頭大の結節があり，生検の組織所見では，不規則

1958年12月　疹痛が増強し，仕事不能　　　　　　　　　な形の壊死巣を取巻く肉芽組織からなり，面1管を中心
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表1　　　臨床検査所見　　　　　　　　　み，線維化の進んだ状態も認められる。大腿骨頭頸部

．lnt沈　　　　　　　　　の囎には罰状の上皮様配列をし姻聰がみられ・

年　　月

1959．　9

1959．10

1959．11

86～125

31～　6〔〕

51～　80

1960．　　4　　　　　　　　　　　　　　87　～　108

1966，　　6　　　　1　　　　　　　　　　50　～　　75

　　1966．6　　　　110～1171　　　　　＿＿．．．＿＿．一、lt．、，＿＿＿一＿＿T，＿一＿．＿．．＿＿一＿＿t＿一一

大小不同，形の種々な組織球性の細胞と思われ，中に

3～4燗の核を持つ大型の細胞も含まれ，さらに下願

の線維化雁｝に移行している。膝関節，滑膜における肉

穿性の絨毛状増殖1よ中等度で，：Uレステリンの析出を

みる壊死巣をともなっている。他の宋梢関節では，骨

組織と周囲組織との境界が甚だ不規則となり，周口｝は

り骨破壊傾向をしめす肉芽組織が浸入し，中に骨梁の

断片が埋没している。関節周囲の結合織および筋肉組

織には，リソパ球，形質細胞からなる細胞漫潤がみら

れ，筋組織の変性が著るしく，欠損部には脂肪組織が

免疫学的検査　　　　　　　　　　　　　　　　　　認められる（図9）。また，JfLt管とくに動1泳壁の肥厚が

ツ　ベ　ル　ク　リ　ン （朴）

ワッセノレーマン（．ltu液）　　　　　（一）

ASLO
CRP

RAテスト

12　Todd

十7

（十D

日立ち，周囲に反応性の線維化をともなっている。足

関節部の骨髄のi・i・1および周囲組織内に壊死巣を中心と

した，組織球，線維性細胞の放射性配列をしめす結節

性病巣がみられラ氏型の巨細胞も散見される（図10）。

心臓，心外膜全面にみられた被苔では，関節骨端と同

様な，大小不同の上皮様配列をする細胞が表屠をし

め，その下に線維化層があり，形質細胞をともなって

下顎が脱臼により後退謂旨の各eeffi’i力ﾐしてお　節を認め、心伽、，僅か燗質の血管關に・・

皇1難鍵謙灘欝驚幕漏；鷲醗繍轟灘聖窪1、講諭
繍帳が鰹廠ある（邸，6）諭賜庶　豚。は謹の肥厚お、び勲ぎ状の醐が認められ

1糠灘難雛都灘農1譜1繍麟轡1錨藩驚
全く失ない，その尖端部は凹凸．不平で軟かく，肉芽組　　表2　割　検　診　断

織に置ぎかわりメスの割を許す状態である。

　心臓（2SOの，心外膜全面に黄白色の被苔がみられ

るh’；，心筋および心内膜には異常所見がなかった。

　腎臓（左ISOチ，右130の，両側共，表面に不規則梗

塞搬痕が認められた。・

　脾臓（1309），軽度腫火し，捌面で濾胞の増生がみ

られたd

　肝臓（1100の，割面では小葉構造は明瞭，うっ」血の

所見を星しでいた。

　組織学的所見：大腿骨頭（右），（図7，8）表暦に

は，フイブリソの析出があり，骨梁の小片が，その中

に埋没している。その下は浮腫状で，毛細血管が目立

ち軟度の細胞漫潤が，またその下には，肉芽組織がリ

ソパ球1形質細胞を伴って，骨梁間に漫蝕性に入り込

霊診断　検索した関節：中手指骨関節，膝関節，

　　　　　股関節，足関節

　　　　　肉芽増殖による骨端軟骨の破壊と骨

　　　　　頭，骨質の融解，偶粗懸疾，脱臼，褐

　　　　　色の滑液

　　　　　右肘関節，府足関節周囲組織および左

　　　　　室心筋内のリウマチ結節様構造物

　　　　　脚臓の動脈周囲の硬化（オニオソスキ

　　　　　　　ン病変）

副診断　80ccの黄色透明液をいれた肉芽形成のつ

　　　　よい線総線維素性の心嚢炎

　　　　副腎皮質の萎縮

　　　　両肺下葉のうつ血，

　　　　るいそう
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て明瞭さを欠いている。璽，右下葉にうっ血，浮腫　　　見と考える。

をともなった気管支性肺炎があり，右上葉には陳旧性　　　　最近steroid療法の結果として，大腿骨頭の壊死

の結核結節が，数ケ所に散在して見られる。　　　　　　　と破壊を主病変としたsteroid　arthrQpathyをSwe一

　以上の病理解剖学的診断は，表2に要約される。　　　　etman6）が報告し，　IfiL行障害または内分泌障害をその

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　原因として挙げている。本例では，信大整形外科の治

　　　　　　　　　　考　　按　　　　　　　　　　　　　療以来内服および関節内注入等，死亡するまで約7年

　arthritis　mutilansの報告例は少なく，とくに我が　　　間，同剤の連続投与を受けていたのであるが，　steroid

国における剖検例は富永2）の一例を見出すに過ぎな　　　との関係については断定を下し得ない・

い。欧米の文献ではWeigln）の19例，　Solomon4）の8

例等があり，男より女に多く，前者では14対4，後者　　　　結語
では5：3対で，発病年令では前者は31～75才（平均　　　　木例は典型的なopera－glass　handの所見をしめ

61才），後者では15～35才（平均24，6才）で，本例の　　　し，arthritis　mutilansと診断され，剖検した例であ

発病は26才頃と恩われる。　　　　　　　　　　　　　　　る。臨床的には慢性関節リウマチとして治療された

　原因については，内分泌異常，細菌感染，psoriasis　　　が，経過巾に典型的な関節の強1｝i正はみられなかった。

等が挙げられているが，決定的な解明に至っておら　　　剖検では関節および周囲の進行的な崩壊像が認められ

ず，最近は，リウマチとの関聯性が問題となっている　　　たが，慢性関節リウマチとの異岡についてはt組織病

ようである。Eisenstadt5）は，　arthritis　mutilansの　　　変より同一一の範田識こはいるものであり，活動性の崩壊

経過をレソトゲン的に追跡し，慢性関節リウマチとは　　　機転が継続して本例のごとき特異な病像を呈したもの

全く区別すべき疾患であると結論しており，Weigl　　　ど見なしたい。

は，19例中17例までがprimtire　chronische　Polyar・

thritisの粋内で，しかも大部分が重篤な例であって，　　　　本症例は，1667年6月，東京病理集談会およ

。，、h，i，i、　mu、ilan、の発生セ・対する灘関鱒ウマチ　び，第12回リウマチ学会｝こ報告㈱こなった・

の位置づけは明白であると結論している。本例も多発
性関節リウマチとして治療を受けていたが，原則的な　　　　　　　　　　　　文　　献

rheumatoid　arthritisの特徴，すなわち関節の慢性　　　　1）Stursberg　H．：Ober　verstummelnde　Gelenk一

肉芽組織の増殖，パソヌスによる被覆，軟骨の破壊，　　　　　entztindung，　Dtsch．　Med．　Wschr．，61：5－7，

反応性変化による最終的な線維性強直または，骨性弦1　　　　1935．

il笈とすると，本例の所見では，このような非活動性の　　　2）寓永通裕大橋規男，吉川和男：Arthritk・mu－・

搬痕性組織はみられず，組織球，線維細胞等をともな　　　　　tilansについて，外科領域，7：855－858，1959・

った活動性肉芽維織が骨髄内にむかって浸出する像を　　　3）Weigl　E．：Arthritis　mutilans．　Dtscl1・Gesundh・

呈している。しかも外見上opera－glassと称せられる　　　　　Wes、，19：2154－2163．1964．

ように，関節の非生理的な可動性を特徴としている。　　　4）Solomon　W．　M．　and　Stecher，　R．　M，：Chronic

”arthritis　mutilans”の文献にみられる組織病変を要　　　　　absorptive　arthritis　or　opera－glass、hand，

約すれば，関節および関節周囲の脂肪変性と血管病変　　　　　report　of　eight　cases．　Ann．　rheum．　Dis．，9：

をともなった非特異性の．炎症性変化であって，本例に　　　　　209－220，1950・

おいても，それに該当する変化は認められ，局所にお　　　5）Eisenstadt　H、　B．：Arthritis　mutilans，　J・Bone

ける血管の肥厚，狭窄による循環障害が重要な役割を　　　　　Jt　Surg．37：337－346，1955．

果たすのではないかと思われる。本例の血管変化は，　　　6）Sweetman　D、　R，　and　Mason　R．　M．：Ster。id

関節以外に，心，肺，脾，肝，膵，腎の動脈壁の肥　　　　　arthropathy　of　the　hip，　Brit．　med．　J．，7：1392

厚，硝子化，または，軽度な血管炎であるが，関節の　　　　　一1394，1960・

病変部では，血管および周囲の反応性変化が特に薯明

であり，arthris　mutilansの特異性は，関節におけ

る⊥血管病変を含めた骨破壊像によるもので，全身系統　　　　　　　　　　　　　　　（1972．4．18受稿）

的な組織病変からは慢性関節リウVチの域を出ない所
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図1　手骨・前腕骨のX線像（死亡約7年前）　　　　　　図2　手骨・前腕骨のX線像（死亡約1ケ月前）

図3股関節x線像
　　　　　　（死亡約1ケ月前）
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図7右大腿骨々頭遊難縁，細胞

　　浸潤をともなった肉芽組織

　　　　　　　（H．E．　×40）

図8図7の拡大　　　　　（H・E・×40）
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図9右足関節周囲の筋繊湘離
　胞浸潤　　（H．E．　×100）

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　鐵　
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