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衝璽董患の解説 診断・検査と患者への対応
_ 毒- -

a治療に必要な検査結果
１）呼吸器関連検査
呼吸機能検査：肺胞出血により肺胞にヘモグロビ
ンが存在すると，肺拡散能DLcoが上昇する．ま
た全肺気量，肺活量は減少する．
胸部画像所見：胸部Ｘ線では，胸膜直下がスペ
アされた両側の浸潤影を呈するが，こうした所見
に乏しいときでも，胸部CTで肺胞性陰影がみら
れる．
気管支鏡検査：他疾患による出血の否定と，肺病
変の程度を類推するのに有用である．しばしば気
管気管支に血液がみられる．気管支肺胞洗浄は
感染による熔血との鑑別のために必要である．肺
組織を用いた蛍光抗体法で，肺胞基底膜に沿った
線状のIgG沈着が観察される．
２）腎関連検査
尿検査：血尿，蛋白尿，種々の円柱尿が認められ
る．多くの症例で比較的急速に腎機能が低下し
急性腎不全を呈する．
血清抗GBM抗体価：本症候群の87%の症例で陽
性となる．抗菌薬使用中の症例で偽陽性となるこ
とがあるが，他疾患では一般に陰性である．
腎生検：腎生検組織では半月体形成と糸球体基底
膜に沿って線状のIgG,フィブリン沈着を認める
この腎生検所見と血清抗GBM抗体の存在で
Goodpasture症候群の確定診断がなされる．

b診断事項
Goodpasture症候群では，抗GBM抗体が蛍光
抗体法で肺胞毛細血管壁，腎糸球体係蹄壁にIgG,
C3が線状に沈着していることが特徴的である
確定診断には，末梢血中あるいは（または）腎組
織に抗GBM抗体を証明することが必要で，血中
抗体の検出には患者血清を正常腎ないし肺組織と

Goodpasture症候群は，抗基底膜(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”で，急速進行性糸
球体腎炎と肺胞出血を特徴とする.未治療の場合．
本症候群の９０%以上の症例は死亡するか，おお
むね６ヵ月以内に血液透析に陥る．抗GBM抗体
陽性でも糸球体腎炎だけの症例は多少予後がよ
く，１割程度の症例は一時的に血液透析になって-
も正常腎機能に回復する．抗GBM抗体の産生彊
一定期間に限られるため，１年後に正常腎機能ミニ
復せれば予後はよい．予後は，発症時の腎機能;こ
密接に関連する．すなわち，発症時に血液透析裏
導入しないで済めば治療反応'性はよいが，早期掌
血液透析を導入された症例はその後も透析が必要
となることが多い．再発はANCA関連血管炎;三
比べればまれとされる．

＞抗GBM抗体疾患と診断された221例を．
後ろ向きに研究した．２２１例中５０例(22.6％）
が６５歳以上であった．高齢者は若年者に比べ
男性が多く，抗好中球細胞質抗体陽性率が高く‘
血疾の比率が低く，尿蛋白量が少なく，発症鴎
のeGFRが高かった．腎死に陥る割合は両者に
差はなかったが，高齢者の致死率（56.8％）僧
若年者（25.2％）に比べ有意に高かった．高撒
者では，発症時のeGFRが独立した予後予測医
子であった．
]>Cui Z et al: Clinical features and outcomeミ
of anti-glomerular basement membrane
disease in older patients. Am J Kidney D'u
５７：575-582,201



358   ix.免疫．アレルギー性肺疾患

反応させる間接蛍光抗体法のほか，近年でに
ELISA法が広く用いられている．

clophosphamideを併用しながらの血蕊交換であ
る2)．こうした治療で，約40～45％の症例が維持
透析に入らないで済む.より詳細な検討によると，
乏尿となる前に治療が始まった症例では寛解率は
高く，逆に透析が必要な症例や，腎生検で全糸球
体に半月体がみられる症例では維持透析になる確
率が高い．
１）血莱交換
血築交換は連日あるいは隔日，最大で５０ mL/
k９ (4 L/日）程度の血築交換を.   1４あるいは２
日間，または抗GBM抗体が検出できなくなるま
で施行する．血擬交換にはデュアルルーメンカ
テーテルを用い，血行動態のモニターを慎重に行
う．抗GBM抗体を含む血築を除去して４～5%
のアルブミン溶液で置換するが，出血傾向を伴う
ような症例では新鮮凍結血蕊も併用する．血蕊交
換はGoodpasture症候群の予後改善に寄与する
とされるが，カテーテル留置などの侵襲的処置や
強力な免疫抑制療法併用に伴う感染症を併発する
例も多いことから，治療には十分な注意が必要で
ある．
２）免疫抑制療法
血蕊交換と併用して，副腎皮質ステロイド薬と
cyclophosphamideを用いた免疫抑制療法を行う
ほとんどの場合ステロイドパルス療法に引き続し
て，経口prednisolone 1 mg/kgあるいは６０ ̅

③治療法とその成績
一 一 一 一

a治療方針の立て方(剛
次に述べるような症例では，以下の治療がすす
められる1)
①腎病変の有無／重症度に関連なく，肺胞出血を
きたした症例：持続的な肺障害によって肺毛細
血管透過性充進が起き，循環自己抗体が肺胞基
底膜に接触して肺胞出血を生じていると考えら
れるため．

②血清クレアチニン値が5～7 mg/dL程度の腎
機能障害があるが，ただちに血液透析はいらな
い症例．

③これより軽症例（腎生検で半月体形成が30-
５０％以下）：ステロイドパルス療法と経口
prednisoloneで改善することが多い．逆に透析
が必要なほど腎機能が低下した症例では腎機能
が回復する可能‘性はきわめて低いため，肺胞出
血がなければこれらの治療はすすめられない．

"血猿交換と免疫抑制療法
本疾患の治療は，副腎皮質ステロイド薬とcy-
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図１    Goodpasture症候群の治療方針
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80 mg/日の後療法を行い，漸減する.  cyclophos-
phamideは，経口で連日2 mg/kgを使用する．
６０歳以上の症例では，１日量が100 mgを超えな
いほうがよい．経口摂取のできない症例，薬剤服
用に問題のある症例，あるいは重篤な腎機能障害
のある症例では,  cyclophosphamideの静注も用
いられる．
- - - - - - - - - - - - - - 〈処方例〉 - - - - - - - - - - - - - -

ソル･メドロール注1.000 mg, 1日１回，点滴静注，
３日間
プレドニゾロン錠(5 mg)   1 mg/kg,分1.朝食後
エンドキサン錠（５０ｍｇ)〔２ｍｇ/k９，分J.朝食後
プレドニゾロンは寛解が得られたら漸減，またエンド
キサンは２～３カ月継続する．

３）治療期間
自己抗体産生低下には６～９カ月，あるいはそ

れ以上かかると考えられているため，寛解が得ら
れた場合でも低用量prednisoloneとazathioprine
などのより毒性の低い薬剤を６～９カ月投与する．
しかし,抗GBM抗体価が持続的に陰性化すれば，
2～３カ月で治療を終了することもある．一方，
抗体価が高値のままであれば，免疫抑制療法を継

cその他の治療
Goodpasture症候群では，肺胞出血が重篤とな
るに従い貧血が進行する．低酸素血症を緩和しさ
らなる循環虚脱を防ぐために，輸血を行う．また
免疫抑制療法に伴う日和見感染症，特にニューモ
シスチス肺炎の予防のためST合剤を投与する．
その他，ステロイド薬長期内服の副作用予防のた
めに.   H,プロツカーあるいはプロトンポンプ阻
害薬，カルシウム製剤とビタミンＤ製剤，ある
いはビスホスホネート製剤を内服する．
_ - - - - - - - - - - - - - 〈処方例〉 - - - - - - - - - - - - -

バクタ錠１錠，分１，朝食後
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