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要約

症例は 1 歳 6 ヶ月、女児。 1 週間持続する発
熱を主訴に当院へ紹介入院となり、 3 日間抗菌
薬投与を行うも解熱しなかった。不明熱として
精査を行い、胸腹部造影CTで胸部大動脈の拡
大と腹部大動脈の壁肥厚を認め、血液検査で炎
症反応の上昇も認めたため高安動脈炎と診断し
た。メチルプレドニゾロン（mPSL）・パルス療
法を施行し、解熱・炎症反応の陰性化を認めた。
プレドニゾロン（PSL）の内服を行なったがそ
の後再燃を認め、免疫抑制剤のアザチオプリン、
シクロフォスファミド・パルス、シクロスポリ
ンによる治療を追加したが効果なく、現在、ト
シリズマブの投与が開始されている。

緒言

高安動脈炎は、大動脈およびその分枝血管の
炎症により狭窄・閉塞・拡張および動脈瘤を生
じる原因不明の慢性炎症疾患である。小児期発
症の高安動脈炎の初発症状は発熱や倦怠感など、
特異症状に乏しいため不明熱として扱われるこ
とが多い。今回不明熱の精査により高安動脈炎
の診断に至った幼児発症の 1 例を経験したため
報告する。

症例

患者： 1 歳 6 ヶ月女児
主訴：1週間持続する発熱

既往歴：家族歴：特記すべきことなし

現病歴：入院の約 1 ヶ月前から発熱・解熱を繰
り返していた。入院の約 3 週間前から近医耳鼻
咽喉科で急性中耳炎と診断され、10日間アモキ
シシリンを内服した。入院の 1 週間前から38.4
度の発熱と舌先端に水疱を認めた。近医小児科
で単純ヘルペス感染が疑われ、アシクロビルを
内服した。同時期より水様下痢便が出現し、弛
張熱を認めた。入院当日、近医小児科の血液検
査でWBC 17400/μ l、CRP 13.71mg/dlと炎症反
応の上昇を認め、精査加療目的に当院へ紹介・
入院となった。
入院時現症：身長75cm（-2SD）、体重：8.5kg

（-1.5SD）、 体 温 38.3 ℃、 心 拍 数 170回 / 分、
SpO2 100％（room air）、髄膜刺激症状なし、咽
頭発赤軽度、舌先端にびらんあり、肺音両側軽
度粗雑、心音整・雑音なし、腹部平坦・腸蠕動
正常・軟。
入院時検査：CRP 18.84mg/dlと著明に上昇して
おり、Hb 9.3g/dlと貧血があった。尿検査で亜
硝酸塩が 1 +であること以外に感染を示唆する
所見はなかった（表 1 ）。
臨床経過：入院後、尿路感染症、胃腸炎などを
念頭にセフトリアキソンの静脈内投与を開始し
たが、弛張熱が持続した。入院 3 日目（第10病
日）に再検した血液検査ではCRP 16.79mg/dlと
依然高値であった。耳鼻咽喉科診察では熱源と
なる所見なく、各種培養結果より尿路感染症や
胃腸炎は否定的であり、入院 4 日目（第11病
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日）に不明熱として精査を行うことにした。血
液検査では真菌やHSV、EBV、CMV感染は否
定的であった。頸部から骨盤部にかけての造影
CTでは膿瘍などの形成はなかったが、大動脈
の壁肥厚を胸部から腹部にかけて広範囲に認め
た（図 1 ）。

画像上、大動脈の異常所見を認め、血液検査
で炎症反応の上昇を認めたことから高安動脈炎
と診断した。改めて行なった診察では頸部血
管雑音や脈拍減弱、上肢および下肢の血圧左
右差などの疾患に特異的な所見は認めなかっ
た。血液検査では慢性炎症パターンの貧血があ
り、IgGや補体の上昇を認めた。自己抗体はす
べて陰性、日本人の高安動脈炎で比較的多い
HLA-B67 1 ）が陽性だった（表 2 ）。

入院 7 日目（第14病日）よりアスピリン内服
とmPSLパルス療法による治療を開始したとこ
ろすみやかに解熱し、炎症反応の低下を認めた。

超音波とMRIで全身の血管の評価を行なっ
たところ、両側鎖骨下動脈および総頸動脈の壁
肥厚を認め、腎動脈以下の腹部大動脈の狭小化
を認めた。

mPSLパルス療法 2 クール施行後、PSLの内
服へ切り替え、解熱・炎症反応陰性が維持でき
ることを確認し、第28病日に退院となった（図
2 ）。

退院後は 2 週間毎に10％ずつPSLの減量を行
なったところ、0.8mg/kg/dayへ減量した時点で
再燃を認めた。アザチオプリンを追加したが効
果なく、シクロフォスファミド・パルスやシク
ロスポリンへ変更しても効果なく、現在、兵庫
県立こども病院でトシリズマブの投与が開始さ
れている。

図 1 　第12病日腹部造影CT

表 2 　第12病日検査所見

図 2 　臨床経過

表 1 　入院時検査所見
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考察

本症例は抗菌薬投与後も持続する発熱を認め、
不明熱精査として膿瘍形成などを疑い、造影
CTを行なったことにより診断した高安動脈炎
の一例である。川崎病とHenoch-Schönlein紫斑
病を除いた小児期発症の血管炎症候群の罹患率
は小児人口10万人対0.64人であり、その64.6%

が高安動脈炎である 2 ）。発症早期の血管狭窄を
きたす前の段階では脈拍消失や血管雑音といっ
た疾患特有の理学的所見に乏しく、診断に苦慮
する場合が多い。小児例は初期には虚血症状に
乏しいことに加え、小児科医の疾患認識が低い
こともあり、成人に比して診断までの期間が長
い傾向にあるため注意が必要である。確定診断
は画像診断であり、画像所見と 5 項目のいずれ
かを満たせば診断確定となる（表 3 ）。

小児の死亡率は35%以上とされている 4 ）が、
画像検査の進歩により早期発見・早期治療が可
能となり、予後の改善が期待できる。早期から
本疾患を疑い画像検査を行う事が診断と予後改
善のため重要である。
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表 3 　小児高安動脈炎の分類基準（PRINTO 2008年）3 ）


