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　1943年より1948年にかけ，Waldenstrδm①②によ　　　現病歴。昭和35年5月感冒様症状で発熱。休養によ

つて慢性で再発をくり返す紫斑と血消γ一一910bulinの　　　り下熱したが，1司年9月40°Cに発熱。3日後一時下

増加を特徴とし、Macroglobulinemiaと別個の一症　　　熱するも再び高熱が現れたので某病院に入院した。敗

候群“Purpura　hyperglobulinemica”が報告され　　　血症を疑われて治療をうけ，10日後漸く下熱した。当

て以来，同症例は外国ではかなり報告される様になつ　　　時関節痛はなく，白血球はむしろ少いといわれたが，

たが③④，本邦では昭和35年三好氏⑥の発蓑以来症例　　血沈は異常に尤進していた。その後退院して平常の勤

数は少く，現在まで10例前後に過ぎない⑥⑦⑥⑨⑩⑪　　　務についていたが，旅行で夜行列車にのつたあとなど

⑫⑬⑭⑯。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　は必ず下腿部にそらまめ大以下の出血斑がみられた。

　著春等は不明の発熱を主訴として入院し，既往及び　　　叉職員の健診の際は常に血沈がユ時間値100㈱1をこえ

入院中に紫斑の発現があり，高グロプリソ1血症がみら　　　ていた。昭和36年5月下肢を昆虫にさXれ・治療中に

れ，超遠心にて血清Macroglobulinの増加1まみられ　　大軍大乃至それ以上の大きさの出血斑が両側下腿部に

ず，更に退院後e：　L・　3年を追及し，良性の経過を硲め　　　現れ，一週間程消えず，治療を継続した。その後悪

得た同症例を経験したので報告する。Waldenstrδm　　感，食慾不振がみられる様になり口中がねばねばする

④，Wilson⑯等によれば交献にみられる程にまれで　　感じが強くなつた。勤務を続けていたが症状は改善し

ないとされ，本i邦においても実際にはもっと多いもの　　　ないので6月12日当内科外来を受診した。体温38°2ノ

ではないかと考える。しかし症例の大部分は後述の如　　　C，白血球数3500血沈1時間fms　132munであり出血斑は

く症候性のものと思われる。紫斑は運動時叉は長期起　　　みられなかつた。6月24日精査の目的で入院した。

立後，主に下腿のみにみられ（orthostatic　purPllra）　　　入院時所見。体格や鼠やせ型で栄養中等度，四肢に

血沈は著しく促進しているにもか玉わらず，一般には　　特に出血斑，色素斑を認めない6両頸部リソパ腺は小

他に特別な自覚症状もなく，良性に経過することが特　　　豆大以下のものがや工多数触知され，腋窩，そけい部

徴である。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　には触れない。眼瞼結膜や工貧血性，球結膜非黄痘

　　　　　　　　1　　　　　　　　　　　　　　　　　性，咽頭，口蓋扁｛兆特に異常なく口唇及び舌は乾燥性

　　　　　　症例　・　　　　である。口腔内にも出血斑は認められないo胸部は心
　27才・女・未婚（教師）　寂族歴。両親及び同胞3　　濁音界異常なく，心音は純で肺野は理学的並びにレ線

名は健康で特記すべき疾患はない。父方の祖父が脳浴　　　学的に異常を認晦ない。腹部は平坦で肝t脾を触知し

血で死亡。既往歴。著患を知らず。母親の言によれば　　　ない。膝蓋腱反射両側共正常で病的反射を認めない。

幼時同胞2名が麻疹に罹患時，患者に発疹がみられな　　　知覚，運鋤に．異常を認めない。検査所見。末梢血液像

かつた由でその前後にも麻疹らしいものに罹患してい　　　ではTable　1の如く正色素性貧血がみられる。栓球

ない。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　数136000で減少はみられず，その形態にも特に異常を
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Tabb　’1

末梢　血液像
Datum　　　　　　24／n’6123ん’6111／vr，6223／皿，64

1’ @　骨　髄　｛象　（胸　骨）

Datum　　　　　　21／m，6127／m，64

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　「Hb，　　　　　　　　　　62　　　64　　　76　　　73　i
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　レR、×、iO・　　　　282　287　345　3671
F．　1．　　　　　　　　　　　　　　1．08　　　　1．11　　　　1．10　　　　1，15

Ret％　　　　　　　　　5

Thromb．　　　　　136000　186000　　　　　220000

W，　　　　　　　5700　4900　4500　3500

Myeloblast．　　　　　0　　　0　　　　　　　0

Promyelo．　　　　　0　　0　　　　　　0

N

Myelo．　　　　　0　　　0　　　　　　　0

Meta．　　　　　　0　　　0　　　　　　　0
Stab．　　　　　　　　　　7．5　　　　8．0　　　　　　　　　12．5

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　F

se・o　1竪部　琴i
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　「　　　　　　　　　1

Eosino．　　　　　　　　　　0。5　　　1．0　　　　　　　　　0　．

Baso，　　　　　　　　　　　　0　　　　　0　　　　　　　　　　0

Mono．　　　　　　　　2．0　　7．5　　　　　　6．5

・｛S，1：　、！：1，認　，1：11

Plas皿a．　　　　　　　0　　　0　　　　　　　1．o　l

Aniso．　　　　　　　一　　　　一　　　　　　　　一

P。ikil。．　　　＿　＿　　　＿l
Polychr．　　　　　　　　一　　　　　一　　　　　　　　　　　一　　　i

Baso　Pt，　　　　　　　一　　　　’一　　　　　　　　　一　　I

Kern　R，　　　　　　　一　　　　一　　　　　　　　 一　　旨

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　｝

R。S，G．　　　133～14899～115　　　　122～138‘

有核細胞数　　　　　　63800　61000

Myeloblast　　　　　　3．2　　1．6

　　Promyelo．　　　　0　　　0

」盤面．1：18

N

（

Stab．　　　　　　　　　　0　　　　　0．6

Seg．　　　　　　　　　　　0　　　　　0．8

Promyelo。　　　　2．8　　6．O

Myeloz．　　　　　4．8　　3．8・

Metalnye1．　　　　6．8　　4。6

Stab．　　　　　　　　　29．2　　　17．2

Seg．　　　　　　　　　　6．2　　　14．4

Baso．　　　　　　　　　　0　　　　0

Lymph．　KL　　　　　　3．2
　　　　　　　　　　　　　　　　33．4
　　　　Gr．　　　　　　33．6

Proerythrobl．　　　　　　　0　　　　　0

MonO，　　　　　　　　ユ．2　　6．O

Reticulumz．　　　　　0　　　0．2

Megakaryo．　　　　　　O　　　O．　6

認めない。白血球数5700でその百分率にも異常を認め　　　　　　Tablo　2

ない。血沈1時間f直1331㎜9血液ワ氏反応（一）・ツ反　　　免疫学的検査　　　　　／va，61　　27／皿・64

応1xlvmi。尿は比重1006で低比重を示す他著変なく　　　一一一一一一　　　　　　　　　　　一
ウ。ビ〃一ゲ。正常（＋），B，、、ce－J。。e，蛋白体　ASLO　　　8°“・（T°dd）　5°

（一）・難異常な・・血清蛋白・…／璽鯉　鑑、、T．d、r，　鴇　　（．）

6・G「Qs（＋）C°balt　R7（9）で右販応赫隔田　麟蝶　　　、6。・
反応（惜）・BSP試験45分値5％以下。総コレステロ　　　　L　ECe11（凝血法）　　←）

一ル133・ngr／de・残継素18・v／・le・Fischberg濃縮　栓球抗グ。プリ。試験（直接法）　　　ω

試験最高1012で濃縮力減退を示し，クレアチニソクリ

アラソス76認／min。血清電解質値異常なく，1血清鉄

88〃弘血清免疫学的検査ではT・bl・．2の如く特　1’・bl。．3副腎！支難能踏・自律神経機能検査

に異常を認めない。副腎皮質機能検査ではTable・3　　　Thorn　Test　　　－63％　　Adrenalin（HI・）

鱗慮隷鰐盤瓢懸翻野否R・・㎞一騨輪・・1・cafpi・・一）
㈱繊能踏で鮫騨繰瓢進を示した（・。．－　1〈ep’e「Test　A＝7・4　At「°P「n（＋）．

ble．3）。骨髄像では胸骨にてTable・1の如く赤血球
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増血の低下とリンパ球がやx多い程度で細網細胞の増　　　血清の超遠心分析ではMacroglobulinの増加は認

加は認められない。心電図，胸部レ線写真で異常なく　　められず，7S成分の噌加がある（Fig　2）。患者血清

その他，頭蓋骨，脊唯，肋骨などのレ線写真で異常所　　　を4°Cに保序するもゲル乃至沈澱の形成がみられず，

見を認めない。血清蛋白分劃ではTable　4の如く　　Cryogrobulinの荏在は否定された。水稀釈試験（Sia

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　test）⑰⑱では一様に白濁し，　Macroglobulinにみら

Tab置e’ S　1血清蛋白分画（Tiselius）　　　　　　　れる様な強い沈澱物はみられなかった。入院後及びそ

　　　T．P．（9／ee）　Al。．glβ一glφ，－gl（％）　の後の経過・37・5°C以下び）微熱がみられたが・食慾

1／vr’61　8・0　　35・6　6・4　9・3　6・6　42・1　　　　　Fig．1　　　thL清電気泳動パタ＿ン

23／m’64　　10．0　　　　38．9　　7．2　　　9．5　　　6．8　　37．7

Albumin，β一g】Qbulinの相対的減少と共にγ一glo－

bulinの著明な増加を示し，そのパターンはFig　1の

如くである。

Fig．2　　　　血清超遠心分析像

ノL．．u

沈降方向は左より右へ，撮影は8分間隔，蛋白濃度2％，回転数　59，　780　RPM．

は正常となり，口中乾燥感が持続し，夜間に特に強　　　　　　Tab’e　5

く・一服量は3°°°～4°°°ccの多尿を示した・囎　　出血傾向検査　　　／MI　’、、

乾燥感は特にみられない。頭痛，視力障害も認められ　　　一　　一　　　　　　　　　　　　　　　　一一
ない。7月中旬（入院24病日）より歩行後両下肢の足　　　　Blut・Z・　　　2分

関節以下に桓大以下・皮下出雌・・出現・，鞭・・　Gerr…（・・hli　F・…）騰霧

瓢器票諜翻灘肇鷹奪譲1－m…Z・關麟覇（12’8秒）
出雌が下肢にみら批が，粘膜その他の部分にはみ　鞍定因子　　　　83％層
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　安定因子　　　　　　　　　　　2109／o
られない・出血傾向踏ではTable・5卿く特に異　Fib，i。。9，。（T，，。、i。法）48・5，彬

常を認めない。紫斑は外出にさいしてもみられ，2日　　　維素溶解現象充進　　　　　　　（＿）

後薄い黄色調を示し3日位で消退し，特に色素斑を残　　　Thromboplastin生成試験2分で80％以上の活性度

すことはなかった。患者は2ケ月後一旦退院し，勤務　　　Rumpel－Leede　　　　　　　（一）

にっいていたが同年12月不明の発熱が1回あり，翌37　　　v」Bo「bely　　　　　　　　　（一）

年には紫斑の出現は長時間起立していたり，長距離歩
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行後，又むしあつい時などにみられ（Table・6），軽　　　している。胃液は遊離塩酸欠如し，無酸症を示すがカ

い時は足底乃至足背にみられ，重い時は膝の近くまで　　　フエインにはよく反応する。多尿については入院時高

現れた。腹痛その他特別の自覚症状はなかつた。37年　　調食塩水注射試験では正常の反応を示しPitressin注

6月の所見では頸部リンパ腺は入院時とかわらず，小　　　射には反応を示していない（Table・7）。

豆大以下のものがふれるのみで肝，脾をふれず，末梢

血液像では軽度貧血の他は特に異常を認めない。血清　　　　　考　稼

蛋白10．4〃磁，血沈1時間値125maltであるが自覚症　　　本例は入院前後に時々発熱をみた他は特にγ　－g1o一

状は特別のものはなくふつうに勤務を続けている。更　　　bulin増加を来すはつきりした系統的基礎疾患を認め

に昭和39年（発症後6年）に至って紫斑はやはり過労　　　ず，入院後3年（全経過6年）の経過を追及して軽度

時膝以下に出現しているが，3月までの観察ではその　　の貧血の他は肝，脾．リンパ腺の変化を示さず，高蛋

頻度は比較的少い。3月下旬の所見では，頸部リソバ　　　白血症，高γ一globulin血症が持続し，血清超遠心分

腺は以前と変りなく，右に小豆大のものやN多数，左　　析により7S成分の増加のみでMacroglobulinの増

に少数をふれ，腋寓，そけい部には触知しない。肝は　　加のみられぬこと，CryO9玉。bulinの証明されぬこと

半横指ふれ，硬度は正常，脾をふれない。下肢には紫　　　などからWaldenstr6mのいう所謂良性の高グPtブ

斑のあとの色素斑がみられる。血清蛋白IO．og／認，　　　リソ血症性紫斑病と考えられる。　D6rken等⑲により

A／GO・4，　Z・T・T・41K・U・T・T・T・9・5MlU・　　　本症は特発性と症候性の二型に分類されており・後者

Gross　5”5　CCLF（＋）でTiseliusでは3年前と同　　については急性多発性関節炎に続発したもの，　Sj69一

様にAlbumin，β一・globulinの相対的減少とγ一glo』　　ren症候群，　Erythematodes，粘液水腫合併のも

bulinの著明な増加を示している（Table・4）。末梢　　　の，脾腫，肝腫のあるもの，叉淋巴性白血病様のも

血液像ではTable，1の如く軽度の貧血の他，1血小板　　　の，末梢血淋巴球様細胞増多の変化のみられるものな

数の減少はなく又形態的にも特に異常を認めず，リソ　　　どをあげている。更に特発性とされて報告された中に

パ球の形態像では原形質内に一部空泡を認める他，特　　　も副所見のみられるものがありその例としズ耳下腺腫

に異常なく増多もみられない。成熱した形質細胞が1　　脹例⑩⑳，原因不明の発熱例⑦⑧⑲，Xerostomia⑱

％に出現しているが他に異常細胞をみない。血沈1時　　　⑩，貧血⑨などがあり，本例がXerosto皿iaを示す

間値123nmt。骨髄嫁ではリソパ球増多がみられる他に　　　点ではCurz⑳，　D6rken⑲の症例と同様である。　St一

蓼変はみられない。尿は比重1GO7で低比重を示し蛋白　　raus③の集めた72例の本症候群中乾性結膜炎又はP層

（一）である。尚患者は口渇感あり多飲の傾向が持続　　　腔乾燥を示すものは8例となつている。本例には眼結

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　膜の症状はみられないが謂液は無酸症を示し・外分

　Table・6　紫斑の月別出現頻度　　　　　　　泌腺の機能低下乃至不全を主症状とするSjδgren症

暴・

　藍

　多

　7

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　候群を合併しているものと考えられる。しかし本例の

　　　　　　　コ　　　　　　ロ　　　　　　　　コ
　｝　　1　　！　　l　　l　　i　　　　　　　Sj6gren症候群と本症候群との関連が問題とされる。

4　　5　s　ク　e　g」”顧ア6？，　　本症例にはしかしSj6gren症候群によくみられる関

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　節炎症状及び耳下腺腫脹はみられていない。Gordon

　Table・7　Hypertonic　saline　test　　　　　　　　の報告したSjdgren症候群⑳には高蛋白血症がみら

堕1繍珊、　・・tres／i・・…cci・叢1繕躍濃纏謝畿あ饗
　　　　　　　　　　　　　　　
　　　　　l　　　l　　　　　　　　…　　　　　　者等のしらべた範囲では血清蛋白分析について諦じた
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，

　10　　　　　　　｝　　　　　　　　　　　　　　　ものはなく，本症候群とPurpura　hyperglobuline一

尿　　　　l　　　l　　　　　『　　　　　　　　　micaとの関係については今後の研究にまっべきもの
　　　　　　　　　　　　　　　

馬　・1　’　　　　　　と思は滴・Sj6gren症囎は現在騰病備ちゆ
　　　　　　　　　　　　　　　t
　　　　　l　　　l　　　　　　　　　　　　　　　うに属するという観方もあるが一方膠原病としての独

　　　　　i　　　l　　　　　　　　　　　　　　．立性について懐疑的な考え方も強い⑭。
　　　　　　　　　　’
　　　　　　　　　　　　　　0　　30　　40　勿　　120　／50　／80P7tDn・　’　本症1列について血清の免疫学的検査では膠原病を思
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Table　8　　　本邦に於けるPurpura　hyperglobulinemicaの症例

報　告　者

三好和夫他

銅直　利之

田島　基男

後藤　俊他

中尾喜久他

熊沢　一郎

高田厚之他
安永幸二郎他

小島健一他
早　川　　弘

板津　安彦

加島　弘他

著　者　等

発表年代

昭35年

　34

　35

　36

　36

　37

　36

　37

　38

　39

　38

　39

　39

患者
性

♀

♀

♀

♀

♀

9

9

♀

♀

♀

3

年令

22

39

21

22

47

36

23

40

29

67

33

朝23
・l

戟E・

経過
年数

7

2

3

13

5

4

5

1

5

3

6

血清蛋白
　（9／dの

　10．0

9．O－v10．5

　9．9

　3，9

　7，8

　8，3

　8．5

　9．3

　9，0

　7．8

　8．0
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その他主な所見

眼球乾燥

粘液水腫

発熱，関節痛

発熱・手．膝・足．関節痛

貧　　血

両側耳下腺種

膝関節痛

発熱関節痛
卒中発作

慢性糸球体腎炎

発　　熱

関節痛

発熱・貧血・口腔乾燥・無酸症

　　　　わせる所見はみられなかつた。患老は現在リンパ腺腫　　purpuraとhyperglobulinemiaは別個の．　mani一

　　　　眼の著しいものはなく健康に生活しており恐らくは予　　festationであるとしたが，　Waldenstr6mがMa一

　　　　後良好なものと思われる。文献上46年間にわたつて良　　croglobulinemiaにつ㌧・て述べている如く⑱本症候

　　　　性経過を示した症例があり，ふつう数年から10年20年　　　群の異常蛋白血症を一っのdisease　entityと考える

　　　　の経過を示すものが大部分である③。Dδrken⑪，　　　のは議論の多い所で，その高蛋白血症の本態は尚不明

　　　　StraLts③の報告で本症候群は女性に圧倒的に多く本　　　といわねばならない。しかしMacroglobulinemiaと

　　　　邦報告例でも同様である（Table・8）。　Wadens七r6m　　はことなり予後の比較的よいという辮が本症候群の特

　　　　④はその本態についてVirus感染を考えているが最　　．徴である。最近はMaeroglobulinerniaを伴っte　，p．

　　　　近本疾患は自己免疫学的立場から論ぜられる様にな　　　h．の報告もみられる⑳。診断としては骨髄腫，白血

　　　　り，栓球自己抗体の検出が試みられている⑪⑬⑳。本　　病などを注意して鑑別すべき事をD6rkenは述べて

　　　　例にっいて栓球抗グロブリソ試験を施行したが直接法　　いる。そして本症候群の大部分は他の症状を合併して

　　　　にて陰性であつた（Table、2）。脇坂氏等⑳の成績で　　　おり，今後はこれら症例の検討により詳細な基礎疾患

　　　　は2例につき行い，1例のみ陽性を示している。Ach一　　の究明と明らかに症候性と思われる例の除外に向つて

　　　　epbach⑳はParaproteintimieのさいの出血L傾向を　　・努力されねばならないと考える。治療としては特に有

　　　　分類し，1．Macroglobulin型　2・Immunovascu一　　効なものはみられずWils。n⑯は14例kっきACTH

　　　　lare　Purpura，3．　Amyloidose型の三つをあげ，　　　を用いTiseliusのその後のパターソに変化を認めな

　　　　血漿蛋白異常に特異な血液凝固欠陥は存しないとし，　　　かつたと報告している。

　　　　血管閃子を強調した。　そして更に血液粘稠度，血行

　　　　動力学的過程も血管の脆弱性に関与すると述べた。　　　　　　　　結　　語，

　　　　Waldenstr6m④は本患者∫自L液の粘稠度がγ一globUlin　　　27才女性で下腿に紫斑の出現をくり返し，良性の駈

　　　　に比例して増加すると述べ，Straus③は患春血消中　　謂Pu「pu「a　hype「globulinemicaの1例を報告し

　　　　唯勲燭脈触に対する抗体の轍環躰購試　た・退厳3年聞を観察し良性の経過を認めた・儲

　　　　みたが練は灘であつた．いずれにしても粧麟　は入院轍に糊の熱力玉みられた他はμ搬勧・

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　口腔乾燥感と多尿の傾向を示し，胃液は無酸を示した
　　　　における出血斑は下肢にのみ出現しやすく，粘膜，
　　　　上肢に現われにくい．その麻像はPurp、，a・Sh6n－一　が眼磁燥感，麟炎1遣状はみられtい・

　　　　leinつまりAnaphylactoid　purpuraと類似してお　　　　（本論文要旨は37年10月第31回日内会僑越地方会で

　　　　り⑲本症例においても同様であつた。Seiden⑳は出　　発衷した。）

　　　　血部位の筋生検で非特異的な．血管周囲炎を認めた。　　　　終りに超還心の労をとられた東大吉利内科荒木講師

l　　　Straus③はp，　h．を多くの症候群をさすものとし，　　　に深甚なる感謝の意を表する。
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