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重症筋無力症の治療(り

薬　物　療　法

有森　茂'
shigenl Arimon

●

Ⅰはじめに

塵症筋無力症は, 1672年, Thomas Willisによ

ってはじめて症例の言己載が行われ,長い間不治の

病として恐れられていたが, 1934年, Walker･M･

B.がフイゾスチグミンが症状を軽快させることを

見出して,一脈の光明が与えられた･その後,坑

コl)ンエステラーゼ剤の簡発が掛ナられて,現在

では重症筋無力症の対症療法としてなくてはなら

ない地位を確保している･しかし,この抗コリン

ェステラ-ゼ剤のみでは,症状の一時的改善はあ

っても約10%の自然寛解例を除くと重症筋無力症

●　二･､　-●　∴　一. ｡.

℡　進歩した重症筋無力症の自己免疫説の酔ブけ捜査

の開発とともに,免疫抑制療法の妥当性が広く世

界的に検討されるようになった･

1952年, SchlesingeTは副腎皮質ホルモン案を

使用したが,症状の一時増悪に対処できず,呼吸

管理が進歩する1966年･ OssermanのACTH大盈

療法の鵬発まで見捨てられていた.再びステロイ

.東和大字医学部芽日印斗教授

(〒259神郷l県伊解脱市製炭台)

30 L11661 BTulXパUtISlhyG VOLAド()･12

ド剤が重症筋無力症に適応されたのは. 1968年(

Griggsの論文発表を契牧とする-

本稿では最近の情報を折り混ぜて,重症筋無:

症の薬物療法について概括記述してみたい･

rI　抗コリンエステラーゼ邦

現在では診断用のエドロホニウムタロライ

けンシロン,アンチレックス),治療用のプロ

チグミンメチルサ′レフェート(orブロマイド,

ゴスチグミン,ネオスチグミン),作用時間が

や長いピリドスチグミンブロマイド(メステ

ン),アンベノニウムタロライド(マイテラーゼ

専らに血中停滞時間が長いジスチグミンプロ

ィド(ウプレチッド)などが開発されて臨床床

されている.本邦で入手可能な注射用剤はアン

レックスとワブスチグミンのみで,ほかは経⊂

与薬である(衆1).

通常メスチノンまたはマイテラーゼが用いE

る_特続時間と患者の症状が悪化する時間郡

考慮しながら, 1日3回ないし4回に分割して壬

する.患者は健康時の生括能力までの回役を]

するbのであるが,抗コリンエステラーゼ称

嘗稗性があるので, 60%程度を百錬に抗コリ

- J　-



i 'f lJ呈/ l Ttf.17.筋米州li=･

ステラ-

胸腺摘

ときには

としてワ

表1抗コ 刄塔Gステラーゼ剤 

-,::,凝如紡毛 踏�簽ｸ耳鳧�sｨﾆ�� 俥ﾉw�鳧�｢罘�sｩxｨ�:B��5�.)��ﾂ罎�

アンチレックス 傀��h鰾ﾈﾕ(5(8ｨ92� �3�V(��YZ｢�1回2-10nlg静注 

(Ant;rex) �5�6X8坪5ｸﾝﾈ唔;��u阡�,ﾉ+)��篳4���ｸ5ｸ,ﾉ�i&h鳧,冽��+���(10mg=lrn】) 

ワブスチタミン 亶ﾙ�ｹ�ﾘ敢鰾ﾈﾆ�ｹ8｢���Rﾒﾓ�#�Z｢�経口10--30mg 

Ⅳagosti即lーh) 冰餮9Eﾈ鰾ﾈ訷�����rﾂ��ﾈ,ﾈﾕ(5(8ｨ984x5��8��ｸ5ｸﾝﾈ,i[冽�+xv��m�W謀ﾄｨ蓼蕀m���誡�刹ﾘ注0.25-1mg 

メスチノン (Meslhon) 佗悦ｸ�ｹOｨｪ頽���2ﾓh鳧ｭB�経口60-300mg (1錠=60mg) 

30mgでも有効 

マイテラーゼ (Mytelase) 偬I�8勾y2�.(+x*%��釘ﾓ磯隴B�経口10-60mg (1旋=10mg) 2.5mgでも有効 

ウプレテッド (Ubretid) 凅ｹ8��ｨ,�(ﾙ�ｲ��X8�5�4ｨ�ｸ8ｨ98ﾞﾉw�ﾂ� ��"ﾓ#H鳧ｭB�経口5-20mg 2.5mgでb有効 

点眼0.5-1.0% 

i ゼ剤の投与条を制限するのが賢明てる.衆2競⊃リンエステラ-ゼ剤の副 

誓誓J7}芸苦言諾芸b:-≡≡臣 凾ﾈ 主ムスカリン作用 劔Jﾘｫ粳zﾉYyzﾈ��ｴ2��ﾘ��ﾈﾖ駘"ﾉZ�ｴ�b�

ゴスチグミンで三通投与丑を探す.:伏 劔傅Y6bﾉ:ｩlｩ�)I"�

が長期にわたって安定しているときにはウプ

ッドを用いることもある,ウフ'レテッドは1

-2度の投薬でよいので,便利さから,つい過

飲みやすいので蓄軌性にはよりいっそうの注

必要である一

口Ⅰクリーゼ-の対応

1　　　ニコチン作用 筋描緬(線鮭性難転),痩欝

あたって澱も大切なことは,副作用としての

カリン作用とニコチン作用をよく覚えておく

これらの抗コリンエステラーゼ剤を班用するに　である(襲2)-　この副作用は農薬中秦に骸当する

-　2_　-
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襲3　重症筋無力症のクリーセ(急性発症)

1 I-

･/I-/ ).I:;) 兌ﾂx7陂ﾒ�$ﾆﾈ���ﾂ����� 佛)�(蕀dﾉVi<Xﾅ��-極性耕蜜ラー JてLIJ} 

箭力 剪瘟ｺ �-�-ｩ�8�ﾒ�低下 

広脱力悪化 仗榎ﾙW9¥��筋力改善 

ム不 侘ｸ8ｨ98ﾞﾉw����増蕉 倬�,偬�ｲ�認めない 

ナン作用 偬�ｲ��■L認めない 僖h-�,�*"�

補助 佝��･必要のときあり 儻9wb褪��必要のときあり 

気管分泌物 ���,ﾈｷｨ処�ｸ��.必要 儻9wb�不要 

アトロビ?,の注射 剳K要 儻9wb�不要 

解毒のた �,ﾉ5�4��必要 儻9wb��不要 

L
■

もので,外分泌腺の過剰分泌,腸管の過剰運動な

らびに筋肉の過剰興暫性に分けられる-抗コリン

エステラーゼ剤を服用している重症筋無力症患者

でニコチン作用か現れてきたら,クリ-ゼに陥る

前駆症状であるから抗コリンエステラーゼ剤を中

●　　　_　　　.: , ､.‥､

～

ために呼吸困轡こ陥る発作を重症筋無力症のクリ

-ゼという.こわクリーゼには2種類ある(表3).
A

未治療例に発症するのは,筋無力症性クリ-ゼ

でアンチレッ巌やワゴスチグミンに反応して呼

吸困難や四肢の脱力が回復する.抗コリンエステ

ラーゼ剤使用中の患者に発症するのは,抗コリン
≡

エステラーゼ剤が少なすぎて起きる筋無力症性ク

リ-ゼの場合と,抗コリンエステラーゼ剤が身体

に著杭して過剰投与となり,アセチルコリン受容

体の脱分極が不可逆的になってコリン作軌

-ゼに陥る場合とがある.

重症筋無力症が生命を絶つ原因のほとん

リーゼである.したがって,クリ-ゼの処.

確かつ迅速でなければならない.筋無力症

-ゼとコリン作動性グリーゼのいずれも気

保に対する配慮が重要である一

呼吸困難の程度を観察して必要に応じて

吸を開始する.溝た適当な近くにある鴇液

脈を確保する･ t次にテンシロン･テストとし

チレックス0.2⊥0.5ml(2-5mg)の静注で

の改善があるか(箭無力症性クリ-ゼ),か

悪化するか(コ1)ン作動性クリ-ゼ)を判定

改善する場合には抗コリンエステラーゼ剤

から時間おきに増量していく.悪化した場

通常発汗とともに認められる唾被や気道分

･{2川一一H` l'･nl"川SIX'一日'{'･川'･12　　　　-- 3 -



過剰分泌を抑鮒するためにアトロピンを静注また

は筋注し,引き続いて輸液(と利尿薬)で過剰の

抗コリンエステラーゼ剤の体外への排他を促進す

るとともに,気道の過剰分泌物を吸弓ける.

クリーゼに陥るような症例では,すでにクL)-

ゼ準備状態が続いていたと考えてよく,アセチル

コリン受容体がしばしば過敏か不応性の両極端の

状態にあって,容易に相互に移行し合い,薬剤の

有効恒がごく狭く,正常状態-の安定したコント

ローJL'が耗しい_　誤噴性肺炎など統発症に十分音

戒する必要がある.

Ⅳ　祷助藁

筋膜の興葡性を補助する重症筋無力症の補助薬

としては塩化カリウム,抗アルドステロン剤や塩

酸エフェドリンの経口投与,インスリン十塩化カ

リウム+ブドウ糖の点滴静注,さらにはACTH,

ステロイド剤などがある.クリーゼ前後には運動

神経終盤のアセチ/レコリン受容体の有効活動範囲

がごく狭い圃値に限定されるので,これらの補助

薬で筋膜興奮性を高め,筋力を増幅させようと

いうのが狙いで,インスリンとカリウムの入っ

たブドウ糖を点滴する.経口薬は抗コ))ンエステ

テーゼ剤の効果が十分でない場合や抗コリンエ

ステラーゼ剤の減量を図りたいときに併用する.

ACTHやステロイド剤の大豊はもちろんのこと

であるが,少量を用いた場合にも,抗アセチルコ

リン受容体抗体が結合した筋膜と運動神経終盤の

アセチルコリン受容体のクリーニング作用がある.

V　苗q甘皮賓ステロイド剤

ステロイド剤の免疫機構に対する効果は,ステ

ロイド剤の血中濃度に依存して微妙に変化する.

一概には言えないとしても,高濃度では殺リンパ

球,中等度濃度では免疫調節作用,低濃度ではリ

特出/東庄筋無力症

ンパ球膜保護作用が主体であると考えられるが,

当然筋膜やアセチルコリン受容体に結合する抗ア

セチルコリン受容体抗体の産生と免疫複合体が沈

著した筋膜やアセチルコリン受容体の膜透過性の

回復にも大きく関与する.

1.少Jtステロイド期待耗投与法

健康人が分泌するコ/レチゾ-ルは9 (3-13)

mg/m2/日で通常20rng/日以内である.この生理

的分泌亜内であれば,外からブルココルナコイド

を補っても,副腎皮質の萎給は急激には進行しな

い.しかも,それなりの薬効が期待できるところか

らプレドニゾロン5mg/日の長期持続投与を行う.

1日5mgのプレドニゾロンを連日朝1回投与

開始後4 -12週で,重症筋無力症症状の改善傾向

が出現してくる.その症状改善程度は患者によっ

ては｢帯皮を剥ぐように｣または｢症状が悪いな

りに安定してきた｣と思っていると, ｢1-2年

前に比べると身体の動きが楽になった｣という形

から,大盈ステロイド剤に匹敵するような切れ味

のよい｢長くなった｣感じまでいろいろである.

女性よりも中年の男性に感受性の良好な症例が多

い.符に5mgから10mgに増量すること一によって

明らかに効果の出現が早まる. 〉ステロイド剤を忌

避していた球症状をもった30歳の全身型女性で,

毎日2.5mgのプレドニ1/ロン投与約3週間で限険

下垂,複祝,阻嘱障寮,韓話障害,四肢脱力がゆ

っくりではあるが,改善していくのが観察された.

もちろん,柴垂のステロイド剤であるためか,覗

確な初期増悪は認められないが,抗コリンエステ

ラーゼ剤を常用塵またはそれ以上に使用している

症例では一過性に調子を崩すことがある,したが

って,抗コリンエステラーゼ剤を使用する前に少

量ステロイド剤投与療法を開始L(,しばらくして

安定したところで抗コリンエステラーゼ剤を少畳

併用する.プレドニゾロン10mg投与例では7.5mg

BRAHJ.mRSL)IG VOL.4 NO.12 (1169) 33
-4-



表4　スサdイr対&糊投与の副作用q'

●

を経て5mgに減JtL, 5TT唱で開始した症例は5

-10年にわたって淡々と投与し授ける_閉経期前

後の女性や,若年者には長期にわたるステロイド

剤の骨代封に与える影書を考慮して,活性型ビタ

ミンD3を併用する_

2.大Iステロイド鞘絹EI投与法

. bともと100mg/日TR日投与ではじまったこの

ステロイド剤大丑療法は,東庄筋無力症の初期

.増悪でクリ-ゼに陥り,呼吸管理を必要とするこ

と.滞日様顔現,にきび様発疹,高血圧.胃i*瑞.

拝辞障害.書尻癖.易感染性.骨艶軽症,骨頭壌

死など頻度の商い副作用(表4)のT..-めに. 40-
･ミ㌣t

.60thg/日を七大投与tlとし,搬する机　または

少土からはじめて次第iこ戦場する.初期増悪を避

けることを使先して.漸増療法が最も広くゆきわ

たっている, 5mg/日の僻目プレドニゾロン投与

からはじめて1-2週間で5mgずつ増よしてい

き,満足すべき症状の寛解が得られたら,その投

与東を最大投与丑として一定期間後再び波立に入

ら.減免や鮭脱が早すぎると再燃を起こしやすい

ことが間尾である.往々にして30--20mg, 100mg

ではじめた症例では,時t'して40mgで症状の悪

化が認められ,以後減丑を断念するか無効と判定

して免疫抑制剤を加えたり,血凍交換を行ったり

の工夫を必要としてくる症例がある.

しかし.難治性の塵症筋無力症がこの治療法の

出現によって軽快する症例が多数出現したことも

事実であり,適応を選んで実施するのがよい_

3.パルス滋浅

大王ステロイド剤隔El投与法で東解に達しなか

ったり,柾脱が簸しい症例あるいはクリ-ゼを反

復する症例では, 1日1,000mgのメチルプレドニ

ゾロンを3日間連続投与するパルス凍法が試みら

れる.経験的に1回のクールでは十分な効果が難

待できず, 2-3クール反復することになる.易

感姓性とwithdrawal syTKiromeがこの治療法0:

最大の同席となるために,妥協的Lニ100-500mf

に滅tして投与期間も1-2日としてミニパルス

療法を実施T.ち.

Ⅵ　免疫抑僻村

難治性重症筋無力症に免疫抑制剤が用いられ壬

が,アザチオプリン(イムラン)が最も象度が市

く.通常単独投与ではなく,ステロイド剤との併

用が多い.もちろん,胸腺摘出節やステロイド斉

に反応しない症例が第1適応になる.しかし何亡

かの理由で.胸汲摘出術もステロイド剤の投与t

てきない症例でアサチオブl)ンの単独投与を余任

なくされる場合もある.小児や妊娠可綻好日こあそ

･女性ではできる限り免榎抑制剤の使用を回避すそ

れやむをえず使用する場合には,卵巣様能を瑛

絶するサイタロホスフアミド(エンドキサン)よL;

7ザチオプリンを選ぶ.いずれb50-100mg/日を

連日投与する.即効的ではなく,効果発現まで!:

:iHIJ71日ulul"tlk爪し: ヾ()r-･J l'0.1'1　　　　- 5- -



表5　免疫抑制剤の副作用く"

′か†~- JY.■J �5H484��ｿ�5��アザチオ �8�5ﾈ6x8ﾂ�

･.∩.yJr �7H4�7ﾘ486や��プリン �4ﾈ5｢ﾘ6r�

骨髄抑制 �8��2+ �2ｲ�

易感染性 �"ｲ�2十 物��

肝障害 �"ｲ�2+ �2ｲ�

胃腸障害 �(��2+ �"ｲ�

発疹-発熱 丿��2十 ��ｲ�

口腔放題 ���0 釘ｲ�

脱毛 釘ｲ�Bｲ�1+ �(��

無精子症 �0 ���

無排卵症 釘ｲ�Bｲ�0 ���

出血性磨耽炎 �0 ���

少なくとも1カ月以上必要で,いったん投与開始

したら.発疹,胃腸障害,血液障害などの副作用

(表5)がない限り,短期間で中止すべきではな

い.胸腺腫合併例ではサイタロホスフアミドを選択

することもあり,脱毛には目をつぶるとしても,

出血健勝耽炎には注意することが必要である.こ

れらの免疫抑制剤の長期投与例で2次発癌が問題

となる.悪性胸腺腰合併症例ではサイタロホス7ア

マイドとアドリアマイシンならびにビンクリスチ

ンを含む多剤併用療法が選択される.

その他の免疫抑制剤はまだ実験段階であるが,

メソトL/キセ-ト,サイクロスポリン,抗リンパ

球抗体,抗胸腺抗体が,難治性重症筋無力症で胸

腺摘出術や大量ステロイド剤投与法で無効な症例

に試みられている.

免疫調節薬の応用も当然考慮されなければなら

ない趨勢にあり,漢方藁の愛用者も多い.

Ⅶ　γグロブリン大玉療法

ウイルスが重症崩無力症の原因であることがわ･

かればワクチンの作製も夢ではないが, 7-グロ7

リン大量療法の効果が検討された.

T.lf Ljミ/ I rtl,'EJ Tl万力lり1 ll-1 ;

特発性血小板減少性紫斑病の治療に用いられた

7'-グロブリン大豊療法を重症筋無力症に応用した

ものであるが,一過性の効果はあっても恒常的な

効果は望みがたかった.

Ⅷ　其忌藁

アセチルコリン受容体の興暫性を低下させる薬

剤として抗生物質,麻酔薬,眠剤,精神安定剤,

崩弛績剤などがある(衆6 ).重症筋無力症の患者

に,これらの薬剤を使用するときには,クリ-ゼ

に対する心構えを準備しながら,注意深く使用し

なければならなしゝし,患者にもあらかじめ十分説

明しておく必要がある.実際には,抜歯などで不

用意に局所麻酔したり,前処置としての貞宿割の

旋風さらには後処置としての抗生物質の投与,あ

るいは感冒薬が原因でクリーゼに陥る症例がある.

Ⅸ　感染症の治凍

重症筋無力症と言えども感冒やインフルエンザ,

腎孟炎を含む尿道炎,肺炎,敗血症や犬や猫にひ

っかかれたり,かまれたりした後の化膿などいろ

いろな感染症を合併する.

このときにペニシリン系の抗生物質が有効であ

ればあまり問額はないが,グラム陰性菌であった

りするとアミノプリコンド系の抗生物質を便わざ

るをえなかったり,結核性病変でストレプトマイ

シンやカナマイシンを使いたい場合もある-　絶対

禁忌というわけでもないので,禁忌葉の項を参照し

ながら,注意深く少量から使いはじめるのが良い.

少しでも筋無力症の悪化の傾向がみえたら,抗コ

リンエステラーゼ剤を増丑するより新しく加えた

抗生物質を中止して他剤に変更すべきである.

X　おわりに

重症筋無力症の自然経過は,貫解10%,改善32

- 6 -　　　日H･＼1"uZ!SLXG VOL･4 NO･12 (1171日5
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襲6　重症筋無力症に対して投与禁忌･慎蕊投与の記載のあも主な医薬品(当院採用分)

禁忌 �xｹX�ﾉ8ｩu��経験上注意が必要 

梼神神経網剤 (麻酔,催眠剤を含む) �7�985ﾘ5x4�5ｸ7898ﾆ駮"�5ｸ7�8�ﾈ4�4ﾈ5H5ﾘ8�8��-�*鋳ﾈ5�8ﾘ6�r簇討ﾘ7��8�ﾈ4x6�5ﾘ8�8��ウム 俔(*H,(ﾝﾂ�

抗てんかん剤 �5�8ﾘ6�5ｸ7�8�� ��

抗パーキンソン用剤 �7(7�8ｨ6X92ﾈ7h8ﾘ7H4r�6�7�92ﾈ6x8ｨ7x4ﾈ5h7B�8h6ｨ5x6ﾘ8ﾂ� ��

骨格筋弛緩剤 �5�986x8ﾘ8ﾈ986�6x8ｨ4R��ﾈ冑嶌4�8ｸ4�8ﾘ6ｨ4R�8�ﾈ�嶌7�984�8ﾘ6ｨ4R�8�� �5�4ﾈ5H8�6x6ｨ4X8��

自律神経剤 �5�92ﾘ8ｨ6(6�t��トフイソパム ��

不整脈用剤 �� ��ﾘ7X8ﾘ6(4ｨ�ｲ�

副腎ホルモン剤 ��副腎皮質ホルモンくヒ ドロコ/レナゾン,プレ コルチゾン,ほか) ��

マグネシウム含有製剤 �7ﾘ4�6ﾈ5ﾒﾘ8ｸtrﾈ4�4ﾂ�8ﾘ8ｨ6X6x8�5H484�8ｨ92� 冲�悠�ｸﾝﾂ�

眼科用剤 �� 伜Y;Xﾝﾂ咽ﾈ峪�Y�hｧ(7｢�7ﾘ6x8ﾘ7(92ﾈ6x8ﾘ7(4｢�7�6に{�褸4�6x8ﾘ7892ﾂ�-�*鋳�<�ﾓrﾘ8ﾘ68*辻�6�/�8ﾒ��ｸ8ｲﾈ-�*鋳�

麻薬 �5�8�8(6辻�8ﾈtﾂﾈ7H8b�985�6ﾈ5�6xt�� �8(6ﾘ8ﾈ7�6ﾂﾈ5(4ｨ4892�

その他 �� ��9xﾈ嶌ｭｨﾆ��杏兀B�■ 刄Aミノグリコシド系抗 

生物質 

3lH1172l ruuH n,liSl＼G ＼川.4 ド(I.12
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%,不変23%,悪化5%,死亡31%である.脇腹

掃出術やステロイド剤の出現とともに,抗生物質

や臨床検査の急連な進歩に支えられて死亡例が7

%に減少した.しかし,逆にステロイド剤の副作

用に悩まされる症例が増加して,結局不変と悪化

の症例が占める率は今でもあまり変わらない.こ

の-角の難治性症例に対しての挑戦が,なお続け

T.Y蝦/.Ill_Li.:筋無jJl;t:

られる.また,今まではなかはあきらめていた胸

腺漉ことに悪性牌腺腫合併重症筋無力症症例に対

する薬物治療も今後さらに詳細な検討が要求され

る.

本論文は厚生省特定疾患免疫性神経疾患調査研

究助成金の援助を受けてLgる.
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本書は.はじめて心電図を勉強する人には入門藩
として,ある程霞の知灘をもっている人には和弘

の整理と夜警のためのマニュアルとしてまとめら

れている.内容は.心有fBの理論を省略し,ナ-

スの万蓬に究】っておいてほしい項目を.杷鹿田に
親しめるように闇を主体に構成した.本吉は4つ
のJ T-トで構成をnている.パート1はJ凹班を
読むだめの畢硬知乱　パート2は波形の読み万.

/1-ト3は不整脈のパターン･プラクティス. /i
-ト4は自己研修の成果をテストするためのケ-

ス･スタディてある.
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重症筋無力症の治療LZj

胸腺摘出療法

吉松　博*　石倉義弥書*　岡崎草生3*
Hiroshi Yoshlmatsu Yoshiya　7shlkura Yuk10　0kazakl

渡辺浩行3半　安藤幸史4*　宮川　健5*

●　　　"iroyukHlratanatx Koshi Ando '1.akShi "'yaka､､'a

1　はじめに

三郎走筋無力症(以下MG)に対する胸腺摘出治

療は, 1939年, Bla】ockが19歳の女性症例の胸腺腰
ヽ】1

を摘出し,本症の著明改善を得た報告がよく知ら

れている･しかし,その報告中に]311913年,Schuma-

cherらが21歳の女性症例の胸腺(49g)を摘出し,

改善を得た記舵もあJ),この例は非威癌性胸腺摘

出の液も古い1例と言える.

胸腺の機能的役割は,多くの研究の娯横にも

かかわらず今世紀なかばまで不明であったが,

動物突験で免疫能を有する臓器の1つであること
ヽ2〉

義-∴∴一一∴∴`日
への礎となった.

MGに対する研究,特に治摂法としての胸腺摘
(6)`･･-く12J

出に関しては,この約2O牢にわたる内外の業師を

I,とに積極的に行われるようになり,より十分な

ヰ在英医f-1火竿第2外川教授　+十同助教授　3★同助字

(〒8n7　北九州市八WJ押区院生ケ丘1 -日

+肺同赤十字捕院外刑部LTq

(〒42()併同市迫T･町8 - 2)

書北_41_研'tJll所柄院外糾隈薙

(〒川H　土1!市郎治l左山鹿5-9-I)

摘出を図る努力が成されてきた,また,胸腺異常

とMG,あるいは他の自己免疫疾患との関連,こ

れら疾忠の血中田子,特にMG例における抗AChR

抗体の検出とその消長,鋸床柄型との関連性など
(j′･5ノ.く13)～′15′

の追求は胸腺摘出の意義を明らかにしつつある.

胸腺摘出術式に関しては,我々の考案した侵製

の少ない胸骨上間切開削からの摘出(経胸骨上筒胸
く7)

腺生検.摘出法)をはじめ,澱近は胸腺先進部の的

確な処置のため傍胸骨切開併用術式を採用し,本

法を基本術式としてきた_一万,的骨切開による
(t[)

拡大手術が推奨され,本邦ではほとんどの施設が

この摘出術を採用しているが.さらに頚部の処置
/川〉

も舌め,より広範囲の摘出の必要性を強調した報告

もある.これらに対し,術式の差よD術前経過,
く】8)

盃症度を盗祝した評価の報告もあり,より合理的

術式の確立が望まれる現状である.

本項では,我々の胸腺掃出例の成紙をもとに.
(20/(2)1

術前検査,術中･術後管理の主要点も含め, MG

に対する胸腺摘出嫉法について述べる.

It　胸腺摘出例の術前検査および管理

1.術前臨床病型,重症度の判定

胸腺手術にあたって蛍雪な基本的耶項の1つは,

- 9 -　　　日'-､l＼ ＼l'一･lE＼川"-･A llO･12川75) 39



黄1非腫癌性胸腺摘出重症筋無力症例の術後経過

症例う'-後 末末未�l'lW. 剪� �8ｧX��e2�

蛤床病AU. (osserman//}鰯) ��治轍 ��改善 I 儻9¥��悪化 

･F(E溜群 偵#B�川 ��2�1 白�2�"�1 1 釘�

2認諾W. 鼎��12 ll �#��2 

3第FTB憲等甜 田2��3C���剴B�"�

4fi諾諾症群 澱�釘� 

I僅性藍症群 つくtV型) ��2�迭�4 剴"�

伶計 姪Cb�33 都b�17 澱�2 ��12 

(%) 茶�����葛(23) 茶S"��(12) 茶B��(1) �(8) 

表2　絢腹腔･胸膜摘出蕊症筋無力症例の術後経過

Jii脚11,枚 gliL.三度 姑床病管∠ ･(Osserman分鎖) 鳴�且W-I 剿ﾂ� 萄��}ｸｧX��e2�

改善 儻9¥��惣化 

1u(ll,'Rif,_',{qfl 2子#A'蓋抜群 3告箆憲等榔 4祭i晋症群 _.慢性重症群 ○(lV型) 迭�2��R��B�"���r3 1 1 澱����1 2 1 1 �������1 ���2���b�

合引ー 鼎"�7 ��b�-5 �"�1 (2) 免ﾂ��#b��

(浴) 茶�����(17)(38) �(12) �*ﾓR��

個々の症例の臨床病型を明らかにし.畠症度を的　分類を応用した分規が一般に利用されている･

確に把握しておくことである.由宅附帯型は障害筋　　胸腺手術予定患者のほとんt'が抗コ))ンエステ

の拡がりにより表1,2に示しiL-ごとく,Osserman　ラーゼ真一ピリドスナ//ミンブqマイド(メスナノ

ll) HT 1 l'く､l＼1'＼Ur -lO-
.
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屈f　依馬天気描影(PMG)にて確出された

胸腺の側面断層像

ン0),アンぺノニウムグロライド(マイテラーゼ①).

ジスチグミンブロマイド(ウプレナドqD)などのいずれ

か,頗近ではステロイド剤も加え絵1,aされている例も

多く,術前の真の病些7!の判定は抗コリンエステラ

ーゼ亮の抜出または休英によE)行う.眼症状君f(王

型),全身･軽症群川A型)は外米にて減出,敬

察が可能であるが,全身･中等症群(‖B型)以

叢:':ま;
入院のうえ.減出計画を実施する必

葺;▼■らる.全身型の例の減主副ま噂下と略瑛噂出aJ

能な状憶を目標とし,その有効策剤.tJi.有効時間

を正確に把握しておく.特に球症状群(ⅠIA型)

の悼度は,四肢脱力症糊羊(lIB型)よりも手術

にあたっては窒息予防のため重要な観察点である-

2.胸腺異常の検粟(図1. 2)

胸腺の縦描内性状検欝は,その六一拠鮒位とその

虻がりとともに非腫妨性胸腺のみれ胸腺艦を命

仰しているか否かを明らかにすることが!珪㌍であ

るが.附捌二l.病変のry】らかな例でLi陳緒臓器への

屈2　胸骨上罵切開創からの胴腺摘出.;i (第1

法)により摘出された胸腺.嫡出直接前的

塁上に碇いた状態(4歳,女子)

テ1･潤の17紙ililE-をX組C Tなt･:=よ･)追求する.

現机胸腺惟状の検索には縦儒-71=一気撮影(pneumo･

nlCdiastinogrflI)h_V, PMG)が有IT]で,成人(= [王

200-300m】02ガス,幼.小児には70-100m102

11'スを前上縦掛こ注入し,符に側面断層除影が胸

腺をよく描出する.潜在性の胸腺櫛を本検堀で発

札　積榛的外科治府選択に役iT.つ.

3.術前投与薬剤の選択と調節

術前投与煎剤は手術直前まで治績蛙を続ける方
1

法がみられるlJ;.我々は前述のごとく手術時柄型

を明らかにするためと, a:-一術直後の薬剤調節を窄

易にするために町能な限り放出し.補助的に注射

併周を行っておJ),これらの有効_%を確かめておく.

即J郁男は据力計測や眼瞭FiJtの改執脱力断定

状態で判琵する･紫凪　ステロイド療法が益本的

tl淵の】つとして汐入さ21, /fJ:iJ靖比較的艮胤-A-

:Jt投JjA一例が),YJえているが,一応減htを試み.刑Jl-

ィ､'Zj定あるし. (ま柵悲する均f川約･校掛川与.WL-【†

-(I-　　　　1　　日■1 LI Z　-



･ ～之注射前　　　注射後

図3　全身型(lIB, Ⅳ)症例におけるネオス

テイグごン■注射前後の呼吸堆能測定値

手術に入る.

4.胸腺鹿を伴う例の術前処置

術前,胸腺腔が明らかな例では,肺や大血管へ

の浸潤の有無,状態をⅩ線CT,血管造影で検索

し,浸潤性で上大静脈症候群など圧迫症状の明ら

かな例では術前照射60Co (またはリニアック)

2.000-4,000cGyにより腰湯の縮小7圧迫症状の軽

減を図り,手術はより容易,確実となるr我々は

照射前の組織診断のため,針生検または縦隔鏡下

直接生検を行っている二

5.術前呼吸横能検査(図3)

MG例の呼吸機能検査は,呼吸筋障害の有無,

程度の判定と術後呼吸管理に重要封宵報を提供する･

前項で述べたが,病型判定のため薬剤を最も減

量した時点でネオステイグミン筋注(0･5-0･25mg)

し, 15-30分後の症状改善時の測定値の変化,過

常,肺清澄(%VC)の増加率が呼吸筋障者の発

見とその重症度判定に役立つ･

術前%V C60以下,注射後増加率28%以下の例

は,術前から補助呼吸,気管切開による人工呼吸

を要した例が多く,術後管理に留意すべき指標と

なる.

6.術前気管切開と既設切開孔の処置

重症群の例でも薬剤治療有効例では,予防的気

管切開を行った例はない･すでに急性増悪(クリ

ーゼ)の応急処置,呼吸管理のため気管切開を受

けた例では,胸腺手術のためにはむしろ別の締小,i

閉鎖が望ましい.

丁.免疫異常に対する検査

■'1-　㌦∴　∴'~●-いい●

プリン(姉,擁如IgM)の経時的観察ととも

に,最近ではAChR抗体の計測により病型,症状変　j

化などとの関連性を追跡することが可能となった･ 1

その他,免疫異常による種々の合併疾患の有無もi

それらの各種自己抗体の検索も病因.病態解明の

一助となる.胸腺内典所性副甲状腺の顔度も高く,.

ca, p. %TRPの測定の有用な例もある･

8.胸腺嫡出予定患者の術前処置と術式速択

(屈4, 5, 6)

病型と重症度,薬剤の遠見呼吸障害の程度を

明らかにし,手術方針を決定する･内外のほとん

どの施設が胸骨正中切開により到達し,胸腺摘出

∴　∴　∴､ ∴∴●
となる.

胸腺艦が明らかで,縦隔中央に位置し大血管処

理の必要性が予測される例では,胸骨正中切開に･

よる到達法が適している･明らかに偏側性の例で

は前方閤胸(第3肋間)にて胸腺鮭,非醜癌性胸

腺(対側も含め)掃出とともに胸膜臥肺表面の

転移巣の有無の検索と処置を十分な視野で行う･

非腰湯性異常胸腺のみの例では,胸腺手術初期に

は胸骨上帯切開創からの摘出(第Ⅰ法人さらに最
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一･･一切開部位　　　　　で芸子霊㌢開法崇賞品誓宏宗法

.萄　胸腺腰店　　　　　　　　　　　　　　　　　　(第Ir法)

`右>-非戯拡性胸腺

A　胸骨切開法　　　　　　B　胸骨上帯切開法･傍胸骨切開法　　　　C　開胸法

●　　　　　馴非腫鵬胸腺,舶雄一鵬抽出術の到達経路

図5　胸骨上識切開兼傍的骨切開胸腺抽出

法(許工1法)により摘出された胸腺.

締出直後前的壁上t=就いた状怒(35嵐

.9-.仕)

●
近は傍胸骨切開併用による摘出(第ⅠⅠ軌　を基本

衝式としている.上記のそれぞれに応じた術前の

頚執　胸部の処臥　麻酔体位を漣ぶ.

HZ　胸腺締出衝の対象と手術成績

1.胸腺嫡出術の対象(衷3)

1964年～1987年に当科および関連施設において,

本症で胸腺摘出を施行した例は228例に迂したが,

図6　第Il法による胸腺抽出後の切開創場

合-扶真賢

出例は48例である.

これら症例の手術時Iqi症度は, Osserman病塾分

類に準じ,眼症状群･(Ⅰ塑),全身･軽症群(llA

型),全身･中等症群.I(11B型)､与†急性重症群(tll

坐),重症慢性許(Ⅳ型)■の5群とし,'予後は治癒

(症状がなく,薬剤不変),著明改替.･(少盈薬剤服

用,症状軽度残すも髄常生活可能), ･軽度改沓(な

お十分な茶剤必要),不変:悪化,死亡て他病死,

非膿拓性胸腺摘出例が180例,矧操膿を伴う胸腺摘　事故死を除く)に分耕し評価した.
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襲3　胸腺摘出駐在筋無力症例(年乳性)

年齢 儖�ﾖ隶��ｸｻ��)4X�~��仆��(鵰耳ｻ��)4X�~��坦｢�

1-10 涛�hrﾘ懌�"vﾆ���8ｩ�ﾈ蔗�女比 ��R�7 唐�3 白�"�

ll--20 澱�12 剴���

21--30 唐�56 剴c��

31-Ilo 唐�LEO 迭�7 田��

41-50 51-60 湯�"�13 〇 澱�B�6 10 �3B�#��

61-70 71-- �"���2 I �2�1 梯�2�

合計 鼎2�137 �#��27 �##��

2.非腫癌性胸腺摘出例の手術成韓と術後処置

rl.1ミ1日

この群では,手御寺年齢は1歳6カ月～79歳に

わたる.男性43例に対して女性137例で,女他は男

性のほぼ3倍にあたる.この畔の例はすべて術前

にPMGにて胸腺の性状を検,#し,摘出術式は初

期の幼･小児を含め120例は胸骨上'Eからの鰍出:

第1法により,その綾の60例は術式の項で述べた

ごとく傍胸骨切rTiは併用した摘出:第11法によr)

行った.

この群の1年以上24年にわたる観察で,治FL亘な

いし著明改善は109例(75%),軽度改善17例く12

%)を加えると87%が良好な経過をとっており,

内外の報告と同様である.遠隔死が全身塾で】2例

(8%)あるが,これらはいずれt)術後改藩を示

したが,感冒,肺炎罷息を契機に急性増悲(クリ

ーゼ)に陥り,呼吸不全で死亡した. 12例中日例

は手術時22歳～46枝に至る症例で,術才女1咋6カ

月～8年8カ月にわたる期間に死亡した.崩近の

例は研位的救命処阻,呼吸管哩,血深交拙,ステ

ロイド蝶は等により死亡例はほと人どない.

ll HバりI,=l､　- J.ヽ1､.･.いり1 ＼llLJ

( 1988年)

柄塑別に観察すると,眼症状群は手御寺1歳6

JJ月～66歳にわたるが, 15歳以下の例が13例あ

り,いずれも治力駄著明改哲を示し,全身兜へ移

行した例はない.

全身･軽症群は,噴下降智のため術後茶剤経口

カモ故旧杜例への注入投与,唾唯の頻回吸引,略疾

吸引等を要した例が多かった.

全身-中等症群では,術前検査で,四肢筋のみ

ならず,特に呼吸筋筋力低下例では,抗コリンエ

ステラーゼ蔀とネオステイグミン注射の有効な追

仙人工呼吸凱よる術後l～2日の補助管曹

必要な例が多かった.

急性重症型の例では短時間内の薬剤投与法の組

合せ,補助呼吸,血泣交換の採用等の配慮が必要

で,慢性重症型では薬剤調節が岨難で,長期呼吸

管理を要した例が多い.

この非腰磁性胸腺手術群の摘出胸腺の組織芋的

横紫で.自己免プ空疾患例の胸腺に多発するリンパ

池胞が80%に認められ.その他形質細胞浸潤,紘

錘型上皮細胞増加など,仝例に災常所見を比めた

(問7).
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M:髄質　C:皮質　H:ハツサ/レ小体

上:正常像

下:自己免疫疾患例胸腺に多発する

庇巾心を伴うリンパ施胞形成所見

図7　胸腺組織佳

3 ･胸腺錘を伴う胸腺抽出例の手術成績と

術後処置(表2)

●　. ､ ･　.

例,全例の80%を占める_手術時年齢は非腫溶性

胸腺摘出群に比し,高齢に偏している.男女差は

ほとんどない.

術後1年以上25年にわたる観察により.治推お

よび著明改善例が23例で, 55%と約半数を超える

が,死亡例は26%と多い.これら死亡日例の約半

数は慢性藍症群の例で呼吸障害高度であった.ま

た, 11例中6例は手術所見および病理組織学的に浸

潤性怒性例であ･?た,胸腺威手術例ql,初回q:.節

左下に付随した同時摘出非腫項性胸腺に

囲7下と同様所見の多発を認める.

図B　胸腺腫付随胸腺所見

後2ないし3年にかけ, 3例に再発巣を発見再

摘出を行い,順調に経過しているが,これらには

照射治療,抗膿揚剤投与併用が有効である.

胸腺腫手術例には術前観察中2- 4年の間にP

MG, X線CTで潜在性胸腺膿が発見された例や

手術時発見された例などが12例(28%)もあり,

早期発見に有用であった.

胸腺鷹の組織分類は混合乳リンパ球型,上皮

細胞型に従ったが, 70%が混合型で,はかはほぼ

同数を占めていた.同時に掃出した付随非鷹揚性

胸腺には約90%にリンパ浦胞形成などの異常所見

が明らかで,胸腺腫とともに全摘出を要する所見

である(図8).

- i Sl-　　l心1日ll仙･ 1{り･"'1-' !lL11 1-,



Ⅳ　胸腺手術患者の術後管理

胸腺摘出症例の術後管理の要点は呼吸管理と薬

剤の投与調節であるが,手術の影辞のとれた時期

では突発的に起こる早期･晩期の急性増悪(クリ

-ゼ)に対する予防.治療となる.

1.胸腺抽出直後の処置

1)呼吸管理

手術終了時に換気童が十分で,咳轍反射も明ら

かであれば気管チューブは早期に抜去可能である.

重症例に対しては気管チューブ(経口または経鼻)

留置により1ないし2日間観察するが,その間の

間欠的補助呼吸,噂疾処理に有利である-　補助呼

吸を要し,胃カテーテルから薬剤注入を要した例

は術前呼吸機能検査,症状から予測し得た例がほ

とんどであり,症例は浸和佐,悪性胸腺腰例症型

の例に多かった点は注意を要する.

2)抗コリンエステラーゼ薬,ステロイド剤投

与の調節

我々は術前抗コリンエステラーゼ薬,補助注財

(ネオステイグミン,テンシロン)の有効畳,育

効時間を個々の例で調節しているので,その最少

有効畳を目標に手術直後から投与する方針をとっ

ている.最近の症例では術前ステロイド剤投与例

が増加しているが,術後も継続,一般投与法に準

じ漸減する,-般抗生剤は,コリンエステラーゼ作

用を有するSM, KMは避けるのは当然である.

3)胸腺腫例に対する術後照射

摘出胸腺鮭の組織学的検索および手術時所見に

より浸潤･悪性と判定された場合,術後照射を追

加する. 60Coまたはリニアック4,000-6.000cGy

を目標とする.腰痛が縦執心膜などへ浸潤した

例,あるいは濫腐再発例においても照軌抗腫癌

剤はきわめて有効で,長期生存が得られている.

46 H182) BRll:( _TIUrtSll'G VOl_4 hTO 12

2_胸腺手術例の急性増悪(クリーゼ)処置

および再発予防

現在, MGに対する胸腺摘出の治療効果は,質

解率60-85%と良好な成績を得ている-　しかし,

術後経過中に急性増悪に遭遇することも少なくな

い.急性増悪時は速効性のテンシロン( 5-long)

静注により筋力回復を図り,抗コリンエステラー

ゼ薬増鹿投与,または人工呼吸器による補助呼吸

を要する場合もある.また光治例には, ACTH

血祭交換も不安定な増悪例に一時改善をもたら

し'その後の安定の契機となる例があ｡,試さ

れるべき治療である.

胸腺手術後の再発あるいは急性増悪をきたした

例の主な誘因は,感冒,肺炎,全身麻酔,精神的

打寮などがみられるが,再治療によりほとんど64

例が良好な経過をとっている.妊娠,分娩に関し

ては憤重な観察と美都調節により,母児ともに孝

数例全例が情調に経過した.

V　おわ【)に

重症筋無力症例の胸腺摘出療法について,そ
4 ⊥r

手術成績をもとに術前.術後の主要点と術式選

の病型,重症度を明らかにし,抗コリンエステj

∴..　∴1､∴轟
か,胸腺腰を伴うものかの検索の必要性を明ら丈

【

にした.

胸腺摘出療法の成績は,非腰癌性胸腺掃出例

は治癒23%,著明改善52%,軽度改善12%で総

的に寛解87%を得,胸腺腫例では治癒17%,著

改善33%であるが∴遠隔死亡26%の成績を得た

胸腺腫手術例の遠隔死亡は,半数以上が浸潤

悪性胸腺鹿であったが,浸潤･悪性胸腺腰に対

る照射,化学療法の有用な成績を得ている.

-Ii-
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胸腺摘出例の術後管矧こついては,特にその術　調節計画のgL襲胤ならびに術後急性上憎や開発

前呼吸郎旨の評価に基づく適切な呼吸管軌薬剤　例の予防,対策の要点についても述べた.
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重症筋無力症の治療(3)

クリ-ゼの対策と血菜交換療法

渋谷統寿ヰ　高島秀敏**
Norito5hi Sh】bu)ra fiidctoshl Takashima

Ⅰはじめ【こ

神経から筋肉への輿節の伝達は,神経終末から

伝達物質としてアセチJL,コリン(ACh)が放出

され,それが,筋肉側のアセチルコリン受容体

(AChR)と結合することによって起こる.重症筋

無力症(MG)はAChRに対する自己抗体(玩

ACh R疏体)によって神経筋伝達が阻害され筋

力低下をきたす疾患である-

MGに対する治療としては,抗コリンエステラ

ーゼ(ChE)刺,副腎皮質ステロイドや免疫抑

制剤,胸腺掃出,血放交換療法などがある.

ここではクリ-ゼの対策と血柴交換環法につい

て概説する.

ⅠⅠクリ-ゼについて

1.クリーゼの鑑別

MGの経過中,筋力低下が急に増悪し,呼吸困

難に陥る状態をクリ-ゼと呼び,緊急の治府を必

要とする.

クリ-ゼの誘因はさまざまであるが(襲1),ク

*国立煉乗所川棚病院院長　T f神技即斗

(〒859-36艮剛米独杵馴r仰町下題郷2005- 1 )

48日184川RAIN.VURSINC VOL.4 NO 12

表1クリーゼの誘因

感染症

月経･妊娠

精神的および肉体的ストレス

筋脱力を酎ヒさせる薬剤倣2)

低K血痕,高Mg血症

リーゼは, MG本来の観序である神経筋伝達ブロ

ックの状態が悪化し･かつ抗コリンエステラーゼ

(ChE)剤に抵抗性が増して起こる茄無力性ク

!)-ゼと,抗ChE剤の過剰投与によって起こる

コリン作動性クリ-ゼに頒される.クリ-ゼ(持●

にコリン作動性クリ-ゼ)では抗chE剤の副作

用としてムスカリン症状(発汗,流風流艶気　一

道分泌過多,腹痛,嬬動冗進,相性など)とニコ

チン症状(筋線維束筆楓筋症華など)が随伴し

てみられる.

クリ-ゼの鑑別は,症状やエドロ7オこウム.

テスト(テンシロン･テスト)の反応性によって

判断する･エドロフォこウムは,速効性で効果の

持続が3-5分の抗ChE剤であるが,この静注

で筋無力症状が改善すれば筋無力性クZ) -ゼと診

--Jr b' -I



黄2　神種苗伝達を阻害する薬剤

抗生物質:コリステン,カナマイシン

ストレプトマイシン

ポリミキシンB

心循環系薬剤:リドカイン

プロカインアミド

プロプラノロール

キニジン

抗リウマチ剤:D-ペこシラミン

向　構神葬:クロールプロマジン

リチウム

イミプラミン

e　楕神安定剤‥ジアゼパム,
フル二トラゼパム

抗てんかん薬:フェこトイン

7ェノ′てルビタール

ホルモン剤:ACTH

甲状腺ホルモン

マグネシウム含有制酸臥緩下剤:

筋弛緩　剤:タント･)ウム

断される.エドロフォニウムに対する反応は1人

の富者でもすべての筋で一様ではないので,ク･)

-ゼの場合は呼吸筋,畷下,発語などの反応を中

心にして判断する-　しかし,実際にはクリ-ゼの

鑑別は瀦難なことが多く,強度の筋力低下,呼吸

●困艶噂下障害に加え,発汗,流軌料紙どの
自律神経症状も出現し,患者の精神的な不安も重

-　　なって緊急な対応が必要である.

2.クリーゼの治療

クリ-ゼでは直ちに気道を確保し(気管切開),

呼吸管理をする必要がある･気道確保ができたら,

次にエドロフォこウム･テストを行い,クリ-ゼ

の種類を-応鑑別する.エドロフォニウム･テス

トで呼吸困難の改善がみられた場合にはネオスチ

グミン(作用持続時間は2-4時間)と,硫酸ア

トロピン(0-5mg)の筋注(抗ChE剤の副作用と

精巣/_ifUE筋無力1,.zi

してのムスカリン作用を予防するため)を行う.

症状をみながら追加投与してもよいが,呼吸管理

が完全であれば,たとえ筋無力性クリ-ゼと診断

されても抗ChE剤の投与は中止して,気道内分

泌物が多い場合は硫酸アトロビンを定期的に静注

するのみとしたほうがよい･ DrugHolidayをもう

けることは抗ChE剤の過剰投与による気道内分

泌過多を防ぎ,神経節接合部の後シナプス膿にあ

るACh RのAC hに対する反応性の回復が期待

される一

項下困難に対しては,誤嘆を防ぐため食物の経

口摂取は中止し,静脈栄養や縫鼻栄養で栄養管理

を行う.

エドロ7,i･こウムによく反応するようになった

ら,まず作用持続時間の短い抗Ch E剤であるネ

オスチグミンの筋注で経過を観察し,症状が安定

したら作用持続が3-6時間のピリドスチグミン

(メスチノン)やアムペノニウム(マイテラーゼ)

の内服に切り換え,人工呼吸器からの離脱を図る.

MGの治療法として発症より早期に胸腺摘出が

行わ九,ステロイド剤が投与されるようになって

からはMGのコントロールが点くなり,最近では

クリ-ゼの額度やクリ-ゼによる死亡率は大幅に

減少している.しかし,クリ-ゼの誘因に対して

は常に気を配り,迅速な対応ができる心構えは必

要である.

3 ･クIJ-ゼに対する血兼交換療法

クリ-ゼの治療としての血妓交換(PP)は,

クリ-ゼからの早期離脱を目的として行う. PP

は特に進行性の呼吸不全により常時レスピレータ

ーを必要とする患者や球症状や四肢筋脱力の強い

患者に対しては気道の確保ができた時点で早急に

実施する.ただし,胸腺摘出後3ヵ月以内で筋無
くl〉

力症状が変動期にある患者やMG以外に重篤な合

併症のあるもの,抗凝固剤を使用中の患者につい

- J9- BRAE,V NUZiSlh'C VOL.4.No.12日185) 49



表3　m茨交換療法の種類

∫.道心分離法

(〇連続法

②間歓法

EI.月勇分離法

①単一朕氾適法

(診二窮状減退法

③冷]IH絶過法

LH.吸怒法(血祭浄化法)

①生物学的相h-,作用を利用したもの

②物理学的相互作用を利用したもの

ではPPは行わない.悪性胸腺腫のMG患者では

ppによって抗ACh抗体を除去しても筋無力症

状は改善しない例が多く,複数の免疫抑制剤の併

用が必要である.

lil　血焚交換療法t=ついて

1.血祭交換療法とは

MGのP Pは血中の病因物質(抗ACh R抗体)

を除去することで.後シナプス贋にあるACh受

容体の再生を促し,神経筋伝達を改善させること

を目的として行う治姥法である.

血被から血渡を分離する技術としては,血球皮

分と血祭成分の比重の差を利用する遠心分離法と

選択的溝過能を有する多孔質の高分子膜フィルタ

ー(血祭分離膜)によって血球と血奴を分離する

膜分離法に大別される(表3).

遠心分離法や単一膜凍適法では,分離した患者

血薮をすべて捨てて健康人血薮と置換するので,

補充液として大量の血祭〔新鮮凍結血染(F F P)

やアルブミン(ヒト血清アルブミン,加熱ヒト血

祭蛋白)〕が必要である.したがって,時として肝

衣,アナフイラキシーなどの副作用を生じる危険

がある.そこで最近では,分離した血祭をさらに

孔径の小さい2次朕(血祭液過膜)に通して,玩

体の含まれるグロプリン分画(分子立15万以上)

は除去するが.アJL,7°ミンなどの小分子放成分は

できるだけ体内に戻す二道膜経過法(DFPP)

や2次膜の代わりにアフイニチイ吸着カラムを用

いる免ブ更吸着法が行われている.

免疫吸着法は免疫反応に関与する病因物質であ　　ー

る自己抗体や免疫複合体を高率に吸着するが,敬

着様式により次の2つに大別される.その1つは

親和力(分子間相互作用力)として抗原抗体反FLTt

や補体結合反応などの生物学的親和力を利用した

.　.　∴ ･●　●

や静態力を利用して免梗関連物質を物理学的相互

作用によって吸着するもの(広義の免疫吸着)で
.2･くつ

ある.

MGでは物理化学的相互作用を利用したアフイ

ニティタイプの吸着材I M-TR350を血祭分離膜

(1次膜)とのonHneで用いる. lM-TR350は

ポリビニーJL,アルコールゲルの表面に疎水性アミ

ノ酸であるトリプトファンをリガンドとして固定

した内容丑が350mlのカラムである一二のカラムの

中を血決が通過すると,アミノ酸側鎖(疎水基)

の疎水的相互作用とアミノ酸の*)レポキシル基(ア

こオン性基)の静電的相互作用によって自己抗体
(ZJ(3)

. ､ -　　　.`一･一　●

95%以上吸着し, 2しの血沫処理では約60%の抗

AChR抗体が血中から除去される.これは, DFPP

の約2倍の抗体除去能を有する(斑1)_

p pは血中より大畠の自己抗体や補体,免疫複

合体などの免疫関)垂物質を急速かつ大魚に除去で

きる反面,大量の抗体の除去は反跳現象を招き,

逆に免疫学的悪化を生じることがあるので,この

反挑現象を防ぎP Pの効果を長期間持続させるた

めに, PP開始と同時にプレドニゾロンやアザチ

5`川L86川ur"じ】tSI＼G ＼'OLl4ド()･12　　　- 2 0 -



午.7如/血癌筋無力症

e

●

■･.･-免疫吸着法

i l二重膜液適法

図2　アフェレーシス(朕分離法)の回路周

オプリンなどの免疫抑制剤を併用する,

2.皿焚交換,菓･法の実際

図2のごとく患者からの血液(通常は大腿静脈

から血流を確保する)は血液ポンプによって1次

膜(血祭分離膜)に運ばれ,ここで血球成分と血

娩成分に分離される.分離されたdll決は2次膜(血

洗場過膜)によって分子允の大きさでふるいにか

けられ,グロブリン分画とアルブミン分画とに分

離される.グロブリン分画は廃棄され,アルプミ

ン分画は1次膜を通過してきた血1球成分といっし

ょに愚者へ戻される.この場合,廃棄した血祭畳

に相応する補充按が必要である.グロブリンの補

充は必要ないが,アルブミンもある程度失われる

ので,締充液としてアルブミン魁剤の投与が必要

である.免疫吸脅威の場合は2次膜の代わりに,

IM-TR350吸潜カラムを用いる.免疫吸着法で

は,アルブミンの撰集はほとんどないので補充液

を必要としない.

-2l- F3tl.MN IURSl.lC ＼'OL4 NO.12 (1187) Sl



通常成人の場合の1回のP Pにおける処理血放

漫は循環血梁塵と相当量からその1.5倍盈(通常2

L～3L)とし,過2-3回の割合で4-5匝ほ

1クールとして行う.

3.血妓交換療法の副作用

注意すべき副作用として,以下のようなものが

ある.

①循環血液丑の減少または唱性化補体フラグメ

ント(アナフイラトキシン)によるショty'ク(低

血圧,頻脈,発汗,めまい,唱吐)

②過度の置換液によるうっ血性心不全,肺水腫

③抗凝固剤としてACI)液(クエン酸ソーダ)

が用いられる遠心法や置換牧としてFFPを大皿

に用いた場合のクエン酸中奄症状(口唇周囲のし

びれ,夜戦,筋肉の蟹縮,チタニー,聴寒,低カ

ルシウム血症)

◎出血傾向

⑤感染(置換液による肝炎,アナフイラキシー,

AIDSなど)

⑥血栓(アンチトロンビンⅢの減少)や栓塞

㍗-い∴ .一一. -~　●

うに術前の単勝に万全を期することが必要である.

(こ室:亘二亘二重二)

く1 )大島扶美,近藤首代太郎,広野達彦: Thymcct｡.

myによる重症筋無力症の治糖,神経進軌26 :

17-26, 1982.

く2〉渋谷統寿:アフェレ-シス, hl床医, 14(6) :

118-120, 1988.

く3 )渋谷統好:免疫性神経疾患のp】asmapheresis,

Annual Review神経, 1987,中外医学社(#

京), 1987.

■薪生児衛域医廉苛畦専門旺

N i C U -Jouen.anraotfa. ca,e_

52 11188) BR^lN NuRSrNC γOL,4 NO 】2

新生児･未=%児碩域のE真似の過歩･拡充-に附-､
臨肺こ必須の卿ヨ知識､データ等を削巨｡本領域
の医療･劉生への琵献をめざすo '87.】0月創11日

+ a 5羊りotOO貢●定価1.58D円●僻致fHOEl発行
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和脚良Ｊざん

・太甲りヤ卸さん

・漱多感隻害心

・瀋俑鏑美寸ん

ｏ洙爰ぷさん

一 一 よろして右

Merry Christmas
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/広島町一　直下美及古さ/L/

jr即増車ノ･9)解骨毒があり丸Lた｡轡jL泉/J荷ふZ:･･し

た｡御伽ソLhL､jDオ宅ノ琢カして魔人して下さ名t'ciこと･

し色々堵カして下さっこ　膏鮭と-うこTLt増了. )

●

●

()⊃即の強健婦さん

鶴唯一磯田　碑古さL
`耳鼻両県｣二人捜されてい

よしたir.包む二乗LJ,磨

展UF <-･マJ

お璃lこない-て下さ＼}え

I.I.:･.lit.; ･..'･- :･､了:J･-,･J:ZT,･J':隼･ I. . -tl･･: -: ･､. ･･ A-I-i

教会鈴＼､右打ちへrL督愛させて噂や凄勧しまLた_

革入代動⊂ワいては･ -緒b斬畏れていをい7速-碓

轡cwナヮトマネ-から射己t･しこなり盈Lたっ(Lyir･フ

･∴-i-･':-I-:-I-t　喜主

i-:-:･lll二･:･l:I:rl･:･li--:.rl ∴ :.･1 :･:.I :I;.I:戒
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濁ノ右･暴食ト ご'繍77を

JPC(日本春希､家複団体峻教会)で噛卑′働食い対し

て繊巧朝雄llってL･帰す一々の碕願のたU)の意名と′代

哀摘ろたわの廃合も舟断行lsってL.,)まれ今阜摘名･

森谷言行TJう殆射冊クまLf= ｡

属名JJil紙用封しまLl:a)で｣ろしくご鋤のほと･咽

い致し日｡　　　　　　　　　　　　　　　　●

せ/S第-の経済畑ヒ言bれろ日本ですが,舶d)･酌簸ろ

恨L)では賓t'工粗末用組で王政氷のて久とは比べ衡てTIl)

ません･その虎軌こji色々あL)日が･そo)一つ(:融'こ好了

ろ息塊のR-L) TJh育･阜Rlg)不且t-ろ亨a:･帰ると思いま

すo OO景気と珊柑てし､る今田こそ福鮎の向上壬声壬かし

て中L-チャンスであるとも秀えます｡

iLl丸適確轟漣けT PCg)加盟団体の中でも歳も風勢的伐畑

地ってulち&1体です言丸いふさわしい人数と離蹄頗蛸り●

机たいY風鉦千･ ikRて-もタくり濁名ヒ用でりく募金　--

tAdJたいと冬空74哀/JtF&･縞と-の禦-でも,

それ`こ蛸や壷宅璃充も如4t.･(正々と畏いり.I i.

称ヨ〆toLま2月末日まTとします｡

-26-



節食賓の寛Ll

いろいろの事か打た平成元年も,打や磯の慮yL壬返え日

としてf;帰す0-畑ことって･ =d)L卵ビん叫であっ

T7:でしょう5＼.

ごて,友の食え部の行者も｢新食費の東根射れナとTJり

いた｡王細別か晩足して克つ3せんb:一応2月王子定Lて

●　　たります｡

欄金額の漂い山々,今年欄しく入金さ如たオ㌻吋泉とし

て･鮎の針,i;畠の奉的･El.,:ら-卜足ってL,る事や城L,

でいろ事摘し合う射E)です･碍せて如金主花解していノミ

[:.1ヨ弓っとも-と友の食言利何したりむれていf-J=くため

i--閣射ろものです｡今から栂航ととのえておいて.告馴才

一んでも多くのオV)こ働D壬Lてい{:I;さたく. i)-L卑し､とIl

誓､レi LT;が子巻尾と再打か如らtfい{:しりo

廟打が,粗しまLtlうまrl政的て地うせします｡

ヾ-I-- --

工亘衰転麺転コ u17だち･,の牽行は余年戊(1これか壕後

1てrlP]ます･合骨太約0)杏(1''.ゎ打ち･,ぎ用後すぐいご旦食下

さるりL･願いし3す｡

毒虫



.%衆後記

〇　日の窮鳥:'尺が7r:/土奉巨通わ机･そ机即折るr:･･げ

で.いつの恥か希の蒸言及えてし頼iLl=一瞥さL射幸,

iLt学左7.でC,〟 (鹿ロ)

○　降られ､･降らrIL^: ､と言っていた哲が1ilこ-i､って

すっク､蜂景色です∴九から明忠相薙(こrIL)紺が､今●

餌妖気机かっr:ので〝br=･Lぢ日の壌終.組の仕新二項

扱って働きました. (平射

○年金のせし､てLHjft. 1^b忘れbIZlrくて1.日8時(こく67

･ユ･:名前bl-'フル/Irムで出て泉ません了′エバ. 1弓.,とまう

亨か多くrft)ました｡皆でム冊蛸ですれイ娘巨象iつけて

ボケ予防もしまLよう永さ(あLET)

o今､年も最後の磯閑貌賢私になりまLた: /卑亨追われ縮万で

終っrl後場かLHB泉年も-生魚今かんげ･)ま寸.　●
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