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要旨

　姫路赤十字病院内科では、低補体血症を伴
うA N C A関連血管炎を2014年に 2例経験し
た。急速進行性糸球体腎炎、間質性肺炎、紫
斑、多発単神経炎などの症状とA N C A陽性よ
り、A N C A関連血管炎と診断したが、低補体
血症を伴う点は非典型的であった。そのため腎
生検を行ったところ、免疫複合体を介した糸球
体腎炎を示唆する所見は認めなかったが、血管
炎に矛盾しない所見であった。
　低補体血症を伴うA N C A関連血管炎は意外
に多い可能性がある。クリオグロブリン血症、
I g G4関連疾患、S L Eなどを合併した報告があ
り、鑑別のために組織学的評価を積極的に行う
べきである。

症例 1

76歳、男性 

主訴：腎機能低下、尿潜血、尿蛋白
現病歴：2014年 3 月より前腕部に皮疹が出現し
た。同年 4月初旬に血尿を指摘され、その後全
身に紫斑が出現した。血液検査にて血清クレア
チニン値の上昇、尿検査にて尿潜血、尿蛋白を
認めたため、当院紹介受診となった。 

既往歴：間質性肺炎（2011年～他院にてフォ
ロー中） 、前立腺肥大症、高血圧症、高脂血症 

アレルギー：なし
家族歴：特記事項なし
生活歴：機会飲酒、喫煙： 8本×20年（40歳ま
で、現在禁煙）

入院時現症：

意識清明　身長156.2cm　体重56.9kg　 

H R 78bpm、BP 161/74mmHg、BT 36.1℃
胸部 呼吸音清、心音整、心雑音（－） 
四肢 下腿浮腫（－）、関節痛（－） 
腹部、臀部、大腿部、下腿に紫斑あり、四肢に
しびれなし
その他特記所見なし

図 1 　入院時検査所見 1

図 2 　入院時検査所見 2
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低補体血症を伴ったANCA関連血管炎の 2 例
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入院時検査所見：

血液検査：血算は異常なく、L D H上昇、腎
機能低下、C R P上昇を認めた（図 1）。I g E、
K L -6の上昇、抗核抗体、M P O - A N C A陽性を
認め、補体はいずれも低値であった。尿蛋白、
尿潜血を認めた（図 2）。 

胸部X線、C T：下肺野優位にスリガラス影を
認め、間質性肺炎を認めた（図 3）。
腎臓超音波：両腎ともに嚢胞を数個ずつ認め、
皮髄境界は不明瞭、実質輝度の上昇がみられた。

M P O - A N C A陽性、急速進行性糸球体腎炎、
間質性肺炎、紫斑があることより顕微鏡的多発
血管炎と診断した。しかし、低補体血症は非典
型的であるため、腎生検を施行した。

病理組織学的所見：

半月体形成などの糸球体病変は認めなかったが、
間質病変については、血管炎に矛盾しない所見
であり、A N C A関連腎炎の初期像と考えられ
た。蛍光抗体法では、免疫複合体を介した糸球
体腎炎を示唆する所見は認めなかった。

入院後経過：

ステロイドパルス療法を行い、その後
P S L60m g内服より治療を開始した。エンドキ
サンパルス療法も併用し、P S Lは徐々に減量
した。治療中にB U N高値を認めたため血液
透析を導入したが、治療に反応して腎機能の

改善が認められ、透析は離脱している。M P O -

ANCAは治療に反応して著明に低下し、補体も
上昇を認めている（図 4）。

症例 2

74歳、女性 

主訴：発熱、両側下腿浮腫
現病歴：2013年夏頃より両下肢末梢のしびれ
があり、同年冬には肩などに疼痛が出現した。
2014年初旬より微熱が持続し他院入院となり、
尿検査や胸腹部C T施行するも熱源は指摘でき
なかった。抗生剤治療に反応せず、血液検査所
見より膠原病や血管炎などを疑われ、当院紹介
受診となった。 

既往歴：子宮筋腫手術、胆石手術、肺炎、喘息
アレルギー：なし 

家族歴：特記事項なし 

生活歴：飲酒・喫煙なし 

入院時現症：

意識清明　身長156cm　体重48kg

H R 70bpm　BP 110/60mmHg　BT 36.8℃
頭頚部 眼瞼結膜貧血（＋）、口腔内乾燥（＋） 
頸部リンパ節：小サイズのみ触知、圧痛なし
腋下リンパ節：両側に1-2cm大触知、圧痛なし
鼠径リンパ節：小サイズ数個触知、圧痛なし 

四肢 下腿浮腫（＋）、下腿に網状皮疹あり、右
肩関節疼痛あり、下肢の末梢神経障害あり
関節炎なし

図 3 　胸部X線、CT

図 4 　経過表 1
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その他特記所見なし

入院時検査所見：

血液検査：W B C上昇、C R P高値を認め、腎
機能障害は認めなかった（図 5）。I g G、I g M、
フェリチンの上昇、R F、可溶性 I L -2Rの上昇、
抗核抗体、P R3- A N C A陽性、補体はいずれも
低値であった。尿蛋白、尿潜血を認めた（図
6）。
胸部X線：間質性肺炎を疑う像なし。
腎臓超音波：左右腎長径は125m mとやや腫大
を認めた。
P E T / C T：有意なリンパ節の取り込みはなく、
悪性リンパ腫を示唆する所見は認めなかった。
神経伝導検査：神経伝導速度誘発不良、多発単
神経炎が疑われる所見であった。

P R3- A N C A陽性、多発単神経炎、尿検査異常

よりA N C A関連血管炎を最も疑ったが、低補
体血症も伴っており、診断確定のため腎生検を
施行した。

病理組織学的所見：

半月形成性糸球体腎炎の診断には至らなかった
が、半月体形成性糸球体腎炎の初期にみられる
ことのある傍尿細管毛細血管炎の所見を認め、
血管炎としては矛盾しない病理像と考えられ
た。 

入院後経過：

P S L50m g内服より治療を開始し、漸減した。
エンドキサンパルス療法については、腎生検の
結果次第で併用を検討するという方針で治療を
開始したが、腎生検の結果、半月体形成など強
い糸球体病変は認めなかったため、ステロイ
ド単独で治療を行った。治療に反応してP R3-
ANCA、CRPは低下を認め、補体も上昇を認め
た（図 7）。

考察

補体は急性期反応物質であり、感染症や膠原
病などの多くの炎症性疾患において産生が亢進
する。S L E、急性糸球体腎炎、膜性増殖性糸
球体腎炎など限られた疾患においては、抗原抗
体反応が強く生じ、補体の産生よりも消費が上
回るため補体の低下がみられる。A N C A関連
血管炎では通常、補体の低下は認められないが、

図 5 　入院時検査所見 3

図 6 　入院時検査所見 4

図 7 　経過表 2
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今回低補体血症を伴うA N C A関連血管炎を 2
例経験した。
低補体血症を伴うA N C A関連血管炎の症例
には、検索し得たものに 6例の報告があり、以
下のように分類できた。 

①  H C V感染等の感染症にクリオグロブリン血
症を伴うRPGNの 3例 

② ミクリッツ病を伴う I gG4関連疾患の 1例 

③  SLEとWegene r肉芽腫症を合併した 1例 

④ その他 

今回の 2症例がどの分類にあてはまるかを考
察したところ、 1例目は、クリオグロブリン血
症、I g G4関連疾患、S L Eのいずれをも示唆す
る所見は認められず、上記 3つの分類にはあて
はめることのできない、低補体血症の原因がわ
からない 4つ目の分類に属する例と考えられた。
2例目に関しては、腎生検の組織において間質
に形質細胞が散見された。I g G4は正常上限値
で、積極的に I g G4関連疾患は疑わなかったが、
I g G4関連疾患の可能性もある一例だと考えら
れた。 

おわりに

低補体血症を伴うA N C A関連血管炎の 2例
を経験した。低補体血症を伴うA N C A関連血
管炎は意外に多い可能性があるが、クリオグロ
ブリン血症、I g G4関連疾患、S L E、感染症に
伴う腎炎などの鑑別のため、組織学的評価を積
極的に行うべきである。 
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