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要 旨

症例は76歳男性。平成13年よりパーキンソン症候群として加療中であった。平成14年7月上旬より倦怠感が続き 、下

旬より食欲不振と意識障害を来 して入院した。血清 Na118 I11Eq/Lで血清と尿の浸透圧は244、3041110sm/kg、I白紫

ADH 3. 5pg/111 I (<3.1)、下垂体と副腎および腎機能は正常であり SIADHと診断した。各種画像検査で、悪性腫療は認め

られなかった。起立性低血圧 (臥位 120/70、立位 60/40111I11Hg)、ECGのCVR-R 0.25%、印I-MIBG心筋シンチで H/M

1.3かつ WR21%、強い便秘と排尿障害など著しい自律神経障害を認めた。!I珪度の指鼻試験障害と筋固縮、振i伐など小

脳症状と錐体外路症状も認められた。MRI検査では軽度の脳萎縮を認めるのみであり 、ShyDrager症候群と診断した。

低Na血症は水分制限で、起立性低血圧はドロキシドパの投与で軽減した。Shy-Drager症候群と SIADHの合併例の報

告は稀であり、 貴重な症例と考え報告する。

キーワード :SIADH、ShyDrager症候群、起立性低血圧

はじめに

抗利尿ホルモン不適当分泌症候群 (syndromeof in-

appropriate secretion of anti-diuretic hormone: 

SIADH)はADHの分泌が種々の要因により生理的調

節機構を逸脱して生 じ、 希釈性低ナ トリ ウム (Na)血症

をきたす病態で、原因は肺11癌など悪性腫蕩による異所

性 ADH産生と 、中枢神経疾患、胸腔疾患、薬剤などに

よる下垂体後葉からの ADH分泌過剰に大別される ¥)。

一方、Shy-Drager症候群は起立性低血圧、 排尿障

害をはじめとする多彩な自律神経障害に加え、小脳症

状や Parkinson症候などの運動神経症候を合併する特

異な疾患として報告され、最近では多系統萎縮症

(multiple system atrophy: MSA)のー型として位置

づけられる病態である 2)。

今巨|、我々は SIADHを合併した ShyDrager症候

群と考えられる稀な症例を経験したので報告する。

症例

患 者 :76才、 男性。
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主訴 :食欲不振、意識障害。

既往歴:特記事項なし。

家族歴 :母、脳梗塞。

現病歴:平成13年より Parkinson症候群として近医で

治療を受けていたが、平成14年 7月上旬より食欲不

振、全身倦怠感が出現。点滴治療を受けていたが改善

せず、口渇 ・脱力感、低 Na血症が認められたため、

精査 ・加療の目的で 7月30日に当利を紹介された。

現症:皮膚は四肢ではやや乾燥。顔貌は表情に乏し

く、皮脂分泌充進あり (oily-maskedface) 0 身長 168

cm、体重 54.5kg。血圧 (臥位)148/84mmHg、脈拍

58/分 ・整。眼結膜には黄痘 ・貧血なし。甲状腺腫な

し。表在 リンパ節は触知しない。 胸・腹部に異常所見

なく、下腿浮腫も認めない。

神経学的所見:意識は傾眠傾向。運動系は、上肢に筋

固縮と軽度の企図振戦あり。軽度の小脳障害と!陸反射

の低下があり 、Babinski反射は両側で陽性。自律神

経系では、起立性低血圧(後述)、排尿障害、陰萎、

便秘が認められた。

検査成績 :一般検査成績を表 Iに示す。末梢血にて軽

度の貧血と血小板数の減少があり 、血液化学では、腎

機能は正常で、、尿酸は3.1mg/dlと年齢に比して低値
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表 1 検査成績 1

Urinalysis W.N.L. T-bil l. 5 mg/dl 

GOT 28 U/L 

ESR 8 mm/h GPT 15 UlL 

LDH 235 UlL 

Hb 12.4 g/dl ALP 147 UlL 

RBC 374 x 10" 1μy-GTP 14 UlL 

WBC 8，400 1μ CK 407 U/L 

neutro 8l. 9 % BUN 16 rng/dl 

eosino 0.5 % Cre 0.8 rng/dl 

baso 0.1 % 

mono 5.7 % 

lyrnph 1l. 8 % 

Plt 12.9x10' 1μl 

PT 13.6 sec 

APTT 3l. 5 sec 

Fib 295 rng/dl 

Hormonal Examinations 

GH 10.4 ng/rnl 

PRL 14.4 ng川11

LH 5.2 mIU/ml 

FSH 59.4 rnIU/ml 

ACTH 53.7 pg/ml 

Cortisol 10.2μg/dl 

TSH 0.4μU/ml 

Free T4 l. 2 ng/dl 

ADH 3.5 pg/ml 

(JIll清Na129mEq/l f寺)

PRA 0.21 ng/ml/hr 

Aldo. 35.8 pg/rnl 

(u)17-KS 7.4 mg/day 

(u) 17-0HCS 11 rng/day 

T1 W 1 

UA 

Na 

K 
Cl 

Ca 

p 

TP 

Alb 

3.1 rng/dl 

118 rnEq/l 

4.0 mEq/l 

84 mEq/l 

9.0 rng/dl 

3.0 mg/dl 

6.5 g/dl 

3.7 g/dl 

表 2 検査成績 2

Catecholamines 

(Plasma) 

AD 0.013 ng/ml 

NA 0.136 ng/ml 

DA 0.074 ng/ml 

(Urine) 

AD 8.0 μg/day 

NA 74.0 Ilg/day 

DA 16，900μg/day 

Tumor Markers 

SLX 18.3 U/ml 

SCC 1. 0 ng/ml 

CEA 3. 1 ng/ml 

AFP 1. 6 ng/ml 

図 1 頭部 MRl所見
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FPG 101 rng/dl 

HbA，c 4.2 % 

CRP 0.2 rng/dl 

~2-MG l. 6μg/ml 

TPI-IA 一)

HBs-Ag (-) 

HCV-Ab 一)

Urine Electrolytes 

Na 120 mEq/day 

K 85 mEq/day 

Cl 190 mEq/day 

Osmolari ty 

Serllm 244 mOsm/kg 

Urine 304 mOsm/kg 

豆恒旦主主
CTR 47% 

Lllng fi巴ldclear 

ECG 

OSR. ST-T n.p. 

CV"" 0.25% 

Chest & Abd CT 

Minimal ascites 

ABI & PWV 

ABI (rt) 1. 31 (lt) 1. 23 

PWV (rt) 1， 497cm/s 

(lt) 1， 558cm/s 

T2W 1 

傾向を示した。血清 Na118mEq/l、Cl

84mEq/lと著明な低 Na'低 Cl血 症

にもかかわらず、尿中 Na排出t量は120

mEq/日と減少してお らず、尿浸透圧

(304mOsm/H20)も血紫浸透圧 (244

m Osm/kgH20)より高値を示した。空腹

時血糖 ・HbA1cはともに正常であっ

た。以上より、何らかの機序に よる水

利尿不全に より希釈性低 Na血症を来

したものと考えられた。

内分泌検査(表 2)では、 血清Na

は低値にもかかわらず、 l瓜血k白l柴 ADH濃

度lはま3.5句pg怠1ケ/

血紫レニンj活舌性は抑制 されていた。下

垂体-副腎機能はほ ぼ正常範囲にあ

り、副腎不全に よる水利尿不全は否定

的であった。

以上、水利尿不全による希釈性低Na

血|症があるにも拘わらず ADHの分泌

は抑制されておらず、副I背不全も否定

されることから、内分泌学的にSIADH

と診断した。1重?嘉マーカー、胸音日X線

写真、JJ旬・腹部 CTなどに異常はなく、

肺癌などの悪性腫蕩や胸腔疾患による

SIADHは否定的と考えられた。心電図

では CVIl-llは0.25%と著明に低下して

おり、 心臓副交感神経系の機能異常が

示唆された。

頭部 MRI(図 1)では 、 大脳、小JJì~

に軽度の萎縮が認められたが、視床下

部 ・下垂体に明らかな形態異常は認め

られなかった。 造影 dynamicstudyで

も同様の所見であった。上部消化管内

視鏡検査(図 2左)では、検査前日21

時以降、絶食にしていたにもかかわら

ず、胃内に多量の食物残誼が認められ

た。また、131I_MIBG心筋 シンチグラ

フイー(図 2右)では早期相、後期相

ともに心筋への生理的な集積は著しく

低下しており 、W/R比は21%と充進

していた。これらの所見からは胃腸運

動障害、 心臓交感神経機能障害の存在

が強く示唆された。
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図3に低 NaJ血症の改善後に行っ

た起立試験の結果を示す。臥位で124/

74mmHgであった血圧は、 坐位で

は70/42mmHgと著明かつ急激に低

下し、この時点で立位になることは

困難であった。後日、起立可能になっ

てからの再検査でも同様に著明な起

立性低血圧の存在が確認された。

以上より、本例では著明な起立性

低血圧に加えて自律神経障害による

胃腸運動機能、 心臓交感神経機能の

低下があることから、前述の神経学

的所見とあわせ Shy-Drager症候群

と診断した。

入院後経過 (図4):入院時には低

Na血症による意識障害、食欲不振が

高度であったため、 水分制限 (1，500

ml/日 )と食塩負荷を開始した。そ

の後、血清 Na、浸透圧は徐々に上昇するとともに、

これらの症状も軽快した。平行してドロキシドパなど

の投与を行い、リハビリテーションを開始したとこ

ろ、起立性低血圧、筋固縮、歩行障害などの症状は僅

かずつではあるが、改善傾向を示した。

1311-MIBGシンチグラフィ ー

後期相

H/M= 1. 379 

υM=1. 555 

H/L=0.887 

H/M=1. 330 

υM=1. 476 

H/L=0.901 

W/R=21.1% 

上部消化管内視鏡

早期相

図 2
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本例は、 ①低 Na'低浸透圧血症による意識障害で

発症し、 ②血清尿酸の低値、血柴レニン活性の抑制な

ど循環j但紫量の増加を示唆する所見があ り、③著しい

低浸透圧血症にもかかわらず血紫 ADH濃度の測定感

度以下への抑制がないこと、④副腎皮質機能は正常に

保たれていることなどから、イ可らかの原因による

SIADHとして矛盾はない。本例の SIADHの原因疾

患としては、各種の画像検査より、悪性腫壌や胸郭疾

患によるものは否定的と考えられた。また、脳腫傷、

脳血管障害、脳炎 ・髄膜炎などの合併はなく、 SIADH

の原因薬剤として一般的に知られている抗腫爆剤(ピ

ンクリスチン、シスプラチンなど)、血*;g降下剤、向

精神剤なども投与されていなかったことなどから、本

例の SIADHと関連しうる病態としては Shy-Drager

症候群が見出されたのみである。

SIADHを合併した Shy-Drager症候群は、本邦で

は本例を含めて 4例報告されている(表 3)3).1)5)。報
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表 3 SIADHを合併した Shy-Drager症候群 (本邦報告例)

報告者 (年) 雨雲ら (1992) 曽根ら(1994) 小西ら(1994) 本例 (2002)

年齢 (歳) 52 67 61 76 

性 別 男性 男性 男性 男性

家族歴 特記事項なし 旬 脳梗塞 特記事項なし 国 脳梗塞

lUl.r青Na値 (mEq/L) 127 125 124 118 

1fJl紫浸透圧(mOsm/kg) 262 255 256 244 

尿浸透圧(mOsm/Kg) 319 370 記載なし 304 

血j青ADH(pg/ml) 3.5 1.2 6.0 3.5 

起立性低1(11圧 。1:尿障害 歩行障害 起立性低血圧

主なや11経所見 発汗低下 発汗低下 排尿障害 排尿障害

jJI:尿障害 睡眠時11賢11千IJ&

告例の中には Parkinson症候群と診断され、抗パーキ

ンソン病剤を投与されていた症例もある ことから、薬

剤l性 SIADHとの鑑別は必ずしも容易ではないが、Shy-

Drager症候群という特殊な病態において SIADHが

出現したことはこれらの病因や病態の関連を考える上

で重要で、ある。視床 F部の ADHニューロンにはカテ

コラミン含有ニューロ ンも投射しており 、ノルアドレ

ナリンは低濃度では αl受容体を介して ADH分泌を促

進し、 ドーパミンは D1受容体を介し促進的に、D2

受容体を介し抑制的に作用することが報告されてい

る6)。従って、本例における SIADHの発症に Shy-

Drager症候群に伴う中枢でのカテコラミンの欠乏が

ADHの分泌調節異常の発現に何らかの関与をしてい

る可能性も考えられる。
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A Patient with Shy-Drager Syndrome Complicated by SIADH 

Hirokazu MIKI， Yasumi SHINTANI. Kyoko TAKEUCHI 

Keiko MIYA. Kenjiro MASUDA. Junichi NAGATA 

Division of Internal Medicine. Tokushima Red Cross Hospital 

The patient was a 76-year-old man with Parkinson syndrome who had been treated since 2001. Although 

persisten t malais巴 wasnoted from the beginning of July 2002. the patient consulted our hospital with anorexia 

and consciousn巴ssdisturbance. which had been noted sinc巴 theend of July. Serum Na level were 118 mEq/L. 

and serul11 and urinary osmotic pressures were 244 mOsl11/kg and 304 1110sm/Kg. respectively. Plasma ADI-I 
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level was 3.5pg/ml (< 3. 1)， and functions of the pituitary gland， adrenal gland， and kidneys were all normal 

Based on these findings， the patient was diagnosed as having syndrome of inappropriate section of ADH 

(SIADH). Although no malignant tumors were cletected by various examinations. marked autonomic distur-

bance was notecl as follows: orthostatic hypotension (l20170mmHg in the decubitus， 60/40mmHg in the standing 

position)， CVll・Il=O.25%on ECG. H/M=l. 3 and WR=21 % on MIBG-myocardial scintigraphy， sever巴 constll)a-

tion， and urinary disturbance. Moreover. mildly disturbecl results of finger to nose test. cerebellar signs such as 

muscle rigidity and tremor， and extramyJ眉amidalsigns were also noted. MRI demonstrated only mild cerebral 

atrophy. Bas巴don these findings. the patient was diagnosed as having Shy-Drager syndrome. Hyponatremia 

was treated by restricting water intake. and orthostatic hypotension was relieved by treatm巴ntwith droxydopa 

ince patients with Shy-Drager syndrome are rarely complicated by SIADH. this may be a unique case. 

Key worcls: SIADH. Shy-Drager synclrome， orthostatic hypotension 

Tokushima Red Cross Hospital Meclical ]ournal 8 : 73-77， 2003 
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