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４．そのほかの自己免疫疾患
15) Goodpasture症候群
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《 麺 而 … ，
Goodpasture症候群は，抗基底膜抗体によるⅡ型ア
レルギーが病因の“臓器特異的自己免疫疾患”と考
えられている．抗基底膜抗体が認識する抗原は，肺
胞と糸球体基底膜を構成するⅣ型コラーゲンα3鎖
非コラーゲンドメイン(tfSNCl)である.  ffSNCl領
域のエピトープは，構成蛋白質の特殊栂造により被
覆されており，しかも組織特異性が高いため，物理
的に抗体と接触しにくい．本症候群の治療には，副
腎皮質ステロイド薬，シクロホスフアミドと血紫交
換を行う．予後を決定する最もよい指標は，腎生検
で保存されている糸球体の割合である．
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こす')．本疾患の第一例は，１９１９年に米国の病理
学者Goodpasture博士によって報告された．
Goodpasture症候群の発症率は年間100万人に
0.5～1.0人程度で，白人は他の人種より発症し
やすく，男性は女性の６倍の擢患率である．好発
年齢は，１８～30歳と50～65歳の二峰性に分布し
ている．

発症機序

１．Ⅳ型コラーゲン
コラーゲンは，真皮，靭帯，鍵，骨，軟骨など
を構成する蛋白質の１つで，多細胞動物の細胞外
基質の主成分である．ヒトのコラーゲン蛋白質は
30種類以上あることが報告されていて, I型，Ⅱ
型のようにローマ数字を使って区別される．真
皮，靭帯，鍵，骨などではＩ型コラーゲンが，関
節軟骨ではⅡ型コラーゲンが主成分である．ま
た，すべての上皮組織の裏打ち構造である基底膜
には，主にⅣ型コラーゲンが含まれている．
Ⅳ型コラーゲンは，α１，α２，α３，α４，α５，
α６と呼ばれる６本の鎖から構成される．それぞ
れの鎖は，①Ｎ末端にある短い7Sドメイン，②
鎖の中央部を占める長いコラーゲンドメイン，③
Ｃ末端の非コラーゲンドメイン(NCI)の３つの
ドメインをもつ．これらの６本の鎖は，３本ずつ
集まってプロトマーと呼ばれる三重らせん分子を
形成する．ただし，その組合わせはα1.α1.α２
(Ⅳ)，α3.α4.α5(Ⅳ)，α5.α5.α6(Ⅳ)の３種類し

《 ‘ … ｍ
急速進行性糸球体腎炎，抗基底膜抗体，血築交換

螺はじめに
腕

Goodpasture症候群[Goodpasture病，あるい
は抗糸球体基底膜(glomerular basement mem-
brane ; GBM)抗体病とも呼ばれる〕は，急速進
行性糸球体腎炎と肺胞出血を特徴とする稀な病態
である．ただしこうした症候を示す疾患はほかに
もあるため, Goodpasture症候群という名前は，
抗GBM抗体によって引き起こされるⅡ型アレ
ルギーが病因の“臓器特異的自己免疫疾患”にの
み使用される．抗GBM抗体が認識する抗原は腎
臓と肺に存在するため，これらの臓器に障害を起
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