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はじめに              既 往歴 :23歳でマラリア,55歳 で糖尿病.

IgA単 独欠損症は, 近年免疫学的検査の普及 により    現 病歴 :疲労時に発熱をきたすことがあった。昭和54

報告例が増加してきている。しかし本邦での厚生省特定   年 9月 ,胃 集検で胃の異常陰影を指摘され,当 科に入院

疾患 「免疫不全症候群」調査研究班
1)の

報告では, 40症   し た。

例を数えるにすぎず, また発生頻度は本邦 においては    入 院時所見 :栄養状態は良好.体 温36.7℃, 脈拍70/

2,000～3,0002)に1例で,欧 米の500～1,000人3)に1例   mit血 圧130/90-g・ 理学的所見で, 胸部 および腹
に比較し少ない。 これら IgA単 独欠損症は主に気道,   部 に異常を認めなかった。

消化管における感染症を契機として小児科領域で発見さ    一 般検査所見 :蛋 自分画でアルブミン69.6%,α l‐グ

れることが多い.し かし成人においては自己免疫疾患,    ロ ブリン3.7%,α 2‐グロブリン10,4%,β ‐グロプ リン

悪性疾患などを合併し発見されることがある。これら成   9.5%,γ ‐グロブリン6.8%と アルプミンが 高く, αl‐グ

人の IgA単 独欠損症は先天性のものや, 特発性のもの   ,ブ リンおよび γ白グPタ リンは低下, CEAは 3.3ng/dl

が含まれ,両 者の鑑別は困難なことがしばしばある.わ    と 軽度上昇,糖 負荷試験では中等度の糖尿病型を示して

れわれは今回胃癌の診断で手術を施行した息者に dys‐   ぃ た (表 1).

agammaglobulinemia(IgA単独欠損症)と 十二指腸 に    胃 腸透視所見 :胃体部大弯側を中心に,陰 影欠損を認
reactive lymPhoid hyperPiasiaの合併した症例を経験し   め た (写真 1).

たので報告する.                     上 記所見より BOWmnn I型 の胃癌の診断で10月9日

症例 :56歳,男 性,公 務員               手 術を行った。

家族歴 :長男が易発熱性体質である以外,特 に異常な    手 術所見 :腹水は無く,胃 以外の他臓器に異常所見を
し・                           認 めず,腫 瘍は術前胃X線 所見と同じく,胃 体部大弯側
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にあり,径 約4cm(PoS2HoNl)で , BillrOth I法で胃切

除術を行 うこととした。十二指腸を幽門輪よりlCm肛

門側で切離した。十二指腸断端の粘膜に粟粒大の隆起性

病変を無数に認めたため (写真 2矢 印部),内 部を検索

したところ可視範囲は全て同様の所見であった。上記所

写真 2 切 除胃十二指腸断端の隆起性病変部 :

←印部

見から予定術式を変更し,Biliroth I法で胃空腸吻合を

行った.胃 空腸吻合部の空腸には隆起性病変は認めなか

った。

摘出標本 :写真 3(小 弯側切開)の ごとく冒体部の大

弯側に潰場を有する4×3.5cm大 の BOrr田如nI型 の腫

写真 1 術 前胃透視



写真 3 切 除 胃
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瘍で,十 二指腸には 2mrn大 の白色隆起性病変が認めら

れる。胃腫瘍部の組織像は,分 化型腺癌であった (写真

4(a)).十 二指陽の隆起性病変は, 粘膜固有層内に胚

中心の出現を伴うリンパ濾胞の増生が認められ reactive

lpphoid hypettlaSia GLHと以下略)の 像を示してい

る (写真4(b)).

術後経過は良好で,術 後 4日 目より経口食を開始, 6

日目より抗生剤の投与を中止した。しかし抗生剤中止と

胃癌,十 二指腸のReactive lymphoid hyPerPlasia   日 消外会誌 14巻  1号

共に38°C～39℃の発熱をきたし,白 血球数も最高25,600

/mm3と 増加した。尿路系,呼 吸器系,消 化器系の感染

を思わせる所見は無く,術 前の免疫グFブ リン■ll定の結

果より, IgA欠 損による感染症と考えた。 免疫グロブ

リン2.5gを 3日間抗生剤と併用投与し, 術後19日目よ

り平熱に復帰,術 後35日目に軽快退院した (図1).

免疫学的検査 :術前の免疫拡散法 (SRID:Single rad‐

ical immunodifFusioっによる免疫グPブ リンのall定で

ャょ IgG 366mg7dl, IgA Omg′dl, IgM 46mg′dl と IgA

の欠損と IgG,IgMの 著明な低下が認められた。 しか

し, 術後のグFブ リン投与後の測定でも IgAは 依然と

して欠損しているが,IgC,IgMは 正常下限近くまで増

加した。術後 2カ月後の血清, 唾液中の IgAの 検査で

は,血 清の IgA l.5mg′dl,唾液中 の IgAは 20。中g′dl

と正常の 1/100以下の濃度に低下していた.リ ンパ球の

絶対数は1,740/mm3と正常に存在し,T,B Cell分 類も

正常であった.末 梢血における Ig bearing B cellは,

IgG bearing B cc11 1%, IgM bearing B cell o。5%と

非常に少なく,IgA bearing B cellは見い出しえなかっ

た。PPD反 応は2×3mmと 陰性,IgA抗 体は PttA法

では認められなかった (表2).

免疫電気泳動法では, 抗 IgCと の反応はほぼ正常に

近い沈降線がみられたが,抗 IgMは 正常に比しかすか

写真 4

(a)胃 腫場部の組織像 (b)十 二指腸側隆起性病変部組織像
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写真 5 各 種抗血清と反応させた正常者および患者

血清の免疫電気泳動像

(患者血i青)

抗IgAtti青

(正常血清)

抗IgM血清

(患者血清)

抗IgG l位i青

(正常血清)

抗金血清

(患者血清)

抗IgAJ血iドf

(正常血清)

な沈降線が認められるにすぎず, 抗 IgAは 全く認めら

れなかった (写真5).

FITC標 識抗ヒト IgA血 清を用いた蛍光抗体法によ

る摘出胃粘膜における IgA産 生細胞検査では, 粘膜回

有層内に IgA産 生形質細胞が数個認められるにすぎな

かった (写真6(a)).抗 ヒト IgM血 清では,IgM陽

性細胞は多数認められる (写真 6(b)).

T,Bリ ンパ球の分化, 成熟による IgA産 生能を検

( a )胃粘膜における FIT C標 識抗ヒト IgA血清を

用いた IgA産 生形質細胞の蛍光染色.

胃癌,十 二指腸のReactive lymPhoid hyperPlasia   日 消外会誌 14巻  1号

写真 6

索する目的で患者 のリンパ球, 同年齢 (H・E.)ぉ ょび

26歳健康者 (K.I.)を 対照とし, T Cellお よび non T

Cellに分け,PWM(CIBCO社 製)を 加え, マ イクロ

ブレートI(Falcon社 製)を 用い7日 間培養し, その

上澄中の IgAを RIA法 にてull定した (表3).息 者 T

Cellを正常者 nOn T cellに添加した培養では,そ れぞ

れ557±7,562± 167ng′mlと よく反応しており, helper

functionもよく,Suppressor functionの元進もないと考

えられる。一方患者 non T cellに対し,息 者自身およ

び正常者 T Cellを添加したものでは,H・E.の T Cell

に対しては207±33ng′mlと わずかな反応があるが,K.I.

の T Cell添加では78±10ng′ml,息 者の T Cell添加で

36±14ng′mlと 非常に低い.す なわちBリ ンパ球の成熟

分化の障害が考えられる.

考  察

IgAは 液性免疫反応系における役割を有しているが,

消化器,呼 吸器など,外 界に接する粘膜の局所免疫反応

を演じている.IgAの 単独欠損症は本邦においては,欧

米の172～1′4と低い発生頻度であり, 1977年10月までに

57例の報告を見るにすぎず,そ の内成人症例は20例にす

ぎない。IgA単 独欠損症は A― annら りによれば, 1)

血清 IgA 5mg/dl以下,2)他 の免疫グ,プ リンに欠損

胃粘膜における FITC標 識抗ヒトIgM血 清を

用いた IgM産 生形質lfE胞の蛍光染色.
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のないこと,3)細 胞性免疫は正常であること,4)液

性抗体産生は正常であるもので,T Cell系 の障害を伴

ぅ Ataxia‐teleangiectasisゃhypOplastic Thymusな どを

除 いたものと定義している。 しかし加納ら
5)に

よると

IgA単独欠損症は他の免疫異常を合併することが多く,

上記1),2)を満足すれば良いとしている。

当症例では, 血清 IgAは 1.5mg′dl(RIめ でぁるが

IgC,IgMは 欠損を認めなかった。 PPDに よる細胞免

疫能は陰性であったが, PPD反 応は年齢, 結核感染,

悪性腫瘍の有無などの因子に影響されやすく,PPDの

みで細胞性免疫異常とは判定しがたく,現 在まで健康に

生活していることなどを考慮すれば,1)～ 3)の条件を満

たし,加 納らの判定基準にあてはまる。

IgA欠 損症のリンパ球数,IgA産 生細胞数は,Deles‐

peSSeら
6)はリンパ球数はほぼ正常 で IgA産 生細胞 は

減少しているものが多いとしている。 一方 Lawtonら7)

は, リンパ球数,IgA産 生細胞数共に正常としている。

また G句1‐PeCZalskaら3)はリンパ球数,IgA産 生細胞数

ともに正常または増加していると報告している。われわ

れの症例では, リンパ球数および T,B Cell subpopula‐

tiOnは正常であったが,末 梢血中の Ig産生 B Cellは

1.5%ときわめて少なく, とくに IgA産生細胞は全く認

められなかった。これらの所見は Delespesseの所見と

類似していた。

Waldmannら 9)によると IgA denciencyの原因の 1

つは,T Cellの SuPPreSSiVe erectでぁると述べ, また

B Cell自体 の maturation不良 によると Delespesseら

は報告している。 しかし Atttterら10)はhelPer T cell

の障害 による IgA denciencyの可能性を示唆してい

る。われわれは,表 3の ごとく2人の健康成人と患者 リ

ンパ球を,T Cell,ncl■T cellに分離し,PWM添 加下

に 1週間培養した後の IgA産 生能を検討した.正 常人

相互の混合培養は, 自己同志の混合培養とほとんど差は

認められず, 息者 T Cellと正常人 nOn T cellの混合

培養では正常人 IgA産 生量と同量で, 患者 T Cellの

機能は正常であった。しかし患者 non T cellと正常人

T Cellの混合では息者自身の混合培養に比較し低下し

ており,息 者 nOn T cellの機能障害を 示唆する所見

であった。これは, Waldmann,DelesPesseらの B Cell

maturation不良症例とした所見であった。

小腸 RLHゃ 消化管悪性腫瘍と IgA denciencァとの

関連については,Hermansら
11)はidiOPathicのdysa争

ammaglobulinemiaの息者に小腸全体にわたる RLHの

107(107)

合併を認め,こ れと関連し Ciardia lambliaの感染を指

摘している。またこれらの疾患には悪性疾患が合併しや

すいことを報告している.Cryboskiら12)もSelective lgA

denciencyの13歳の患者に小腸 RLHを 報告している。

しかし本邦においては dySagamlnaglobulinemiaとRLH

の合併している症711の報告はなく,ま た悪性腫瘍の合併

の報告も少ない54 本
症例は IgA単 独欠損症, 目癌 ・

十二指腸 RLHを 合併した症例で本邦では初症例と考え

ら才しる.

IgA単 独欠損症が Primaryか idioPathicなものであ

るか鑑別は困難であるが,Hermansら は Ciardia lamblia

との関連による idiOPathic dysagammaglobulinemiaを

報告し, その症状の発見 は20歳前後 であったとしてい

る。当症例でも易発熱性は20歳過ぎて生 じているが,入

院時の検査所見では寄生虫の存在を疑 う所見はなく,23

歳でマラリアに感染しているのみであった。しかし,マ

ラリアの感染による Ⅲ翅gammaglobulinemiaの発生の

報告はなく,idiOPathic dyttgammaglobulinemiaとはぃ

えず Primary dysagammaglobulinemia(IgA単独欠損

症)と 診断した.

IgA単 独欠損症の感染治療としては, 抗生物質 の投

与と免疫グロブリン補充療法として, 静注用 γ‐グロブ

リン製剤
距),plasmaの投与

14)が
必要とされている。わ

れわれの症例でも抗生物質投与とともに静注用 γ‐グP

ブリンを投与し,良 好な結果を得た。しかし輸血や,プ

ラズマの投与の既往を有する IgA単 独欠損症の患者の

血中には抗 IgA抗 体の存在することがあり, こ のよう

な息者が輸血を必要とする場合, 輸血前に抗 IgA抗 体

を検査しなければならない.本 邦では,抗 IgA抗 体に

よるショック症例の報告は皆無であるが, Pinedaら
15)

は数十 mlの 輸血で死亡した症例を報告している。 こ

れら抗 IgA抗体を有する息者に対しては.洗浄赤血球の

投与, 自家保存血輸血
崎),IgA単 独欠損症息者の輸血

17)

などの報告があるが, 輸血を必要とする際は IgA欠 損

症の血液を輸血するのが望ましい.

結  語

われわれは IgA単 独欠損症 に胃癌, 十二指腸 RLH

を合併した本邦初症例を経験したので,免 疫学的考察と

息者管理につき考察を加え報告した.

この論文の要旨は第8回 日本臨床免疫学会総会 (於東

京)に おいて報告したも
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