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【はじめに】

Lightcha;ndepositdisease(LCDD)は 1976年に提唱され

た疾患概念である｡免疫グロブリンL鎖が全身臓器(腎臓､

心臓､肝臓､消化管､皮膚､血管､神経など)に沈着し障

害をもたらす｡多発性骨髄腫を背景とした病態だけでなく､

背景のはっきりしない病態も存在する｡本症例はネフロー

ゼ症候群で発症し､透析導入後に肝障害を併発し死亡｡

剖検の結果､軽鎖沈着症と診断された｡経過中に血清､

尿中の異常蛋白は検出されず､診断が困難であった｡

症例の経過をまとめ､文献的考察を加え報告する｡

【症例 77歳男性】

【既往歴】S63年 心筋梗塞､冠動脈バイパス術､

H12冠動脈バイパス後再狭窄でPTCA

【現病歴】H77年 5月にネフローゼ症候群を発症｡心疾患

既往からウーファリン内服中であり腎生検は施行せず､

免役血清学的には診断に至らなかった｡ステロイド治療

行うがネフローゼ､腎障事は寛解せず進行し､H18年 5

月より透析導入になった (図1)｡ H19年5月より軽度の

肝腹這系酵素の上昇｡H19年 9月さらに胆道系辞素の上

昇があり､精査目的に入院となった｡

(図1) ネフローゼ発症より透析導入までの経過
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【入院時身体所見】

意識清明､血圧 141/76､脈拍 74回/整､体温 36.2℃､

SPO298%(room)､ADLfun

胸部 腹部 異常なし｡

【入院時検査所見】 (表1)

入院時 GOT49.GPT31,LDH292,ALPll朗 .γ-GTP

jヱ蔓.LAP250.T-Bil1.11と胆道系辞素上昇と黄症認めらI
れた｡またアンモニア 245と上昇が見られた｡(表1)さら

に血清免疫学的異常所見なし｡特に､血清中､尿中のM

蛋白､B-J蛋白は検出されなかった｡

(表1)入院時検査所見
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【入院時画像所見】胸部単純 X線､腹部 US.CT 器質的

な異常所見なし｡

【臨床軽過】

胆汁うっ滞性肝障害に関して､薬剤性肝障害の関与を

考え､休薬して経過観察したが､さらに肝障害は進行した｡

診断が確定できぬままに､肝不全への進行の兆候が見ら

れるようになったために､ステロイドを使用したが改善は

認められなかった｡肝不全の進行により､透析困難症を

併発｡心不全症状も隠められ､永眠された｡(図2)

局所剖検による肝組抱から ughtchaTn 入組の沈着

(congored陰性)が認められ､入鎖軽鎖沈着症の可能

性が考えられた｡
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(図2)入院より死亡までの経過
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【考察】 本症例はネフローゼ症候群で発症し､比較的

急速に腎障害が進行し末期腎不全に至った｡心疾患の

ために抗凝固療法を受けていたために腎生検は施行で

きず､血液尿検査でもパラプロテインは検出されず確定

診断はできなかった｡さらに､透析導入後に胆汁うっ滞性

肝障害を発症､肝障害の原因も診断に至らず死亡した｡

肝局所剖検により､ughtchain.depos;tdisease(LCDD)と

診断された症例である｡

LCDDは1976年にRandallらが最初に報告してから､

最近では疾患概念が自体が浸透してきたため報告数は

増えているが､いまだ稀な疾患である｡この症例も剖検に

より診断することができた｡診断が遅れた理由としては､

異常蛋白の検出を認めなかったことがある｡実際には約

10-20%に異常蛋白が検出されない例があると報告され

ている｡ughtChainが沈着する臓器は肝臓､心臓､腎臓､

神経､血管など全身臓器におよぶ｡確定診断は肝組粒の

みの局所剖検から沈着が確認されたが､ネフローゼ症候

群で発症している経過からも､腎症にもLCDDが関与して

いる可能性は高い｡本症例では､脂肪生検を早期に行う

ことで疾患の手がかりとなったかもしれない｡

本症例は肝障害発症からは7ケ月､腎症からは約 31ケ

月で不幸な転帰となった｡文献上､平均余命は 18.1±

20.7ケ月である｡心臓への沈着から心不全で死に至るケ

ースが最多であり､本例では心疾患の既往も考慮すべき

ではあるが､最終的に心不全で死亡しており心筋組織へ

の沈着も否定はできない｡
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