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A-15血液浄化法とサーファクタント投与が著効した VAHSのー症例
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virus-associated he皿ophagocyticsyndrome (以

下VAHS)の経過中に，インターブェロン句α(以

下1FN-α)投与後発症した急性肺障害に対し，血

液浄化法とサーファクタント補充療法が著効した症

例を経験したので報告する.

【症例】症例は9歳の男児で体重は 25kgであっ

た.4歳時より発熱，肝牌鰻，汎血設減少等を繰り
返し.8歳時の骨髄病理像でマクロ :;iァージの増加

と血球貧食が観察されVAHSと診断された.経過

中，へルベス属ウィルスが検出され，本症例のVA

HSはウィルスの慢性感染に伴う免疫不全が誘因で

あると考えられた.治療にはプレドニゾロンが有効

であったが， 長期投与の副作用が懸念されたため，

抗ウィルス知!として 1FN-α投与を開始し ，プレド

ニゾロンを中止した.その約1カ月後，発熱，下痢

等症状の増惑と血小板，白血球の著明な減少が認め

られ，入院となった.

入院時検査では.WBC 1600 /醐3 • Plt 8.0X 104 

/..3 • CRP 2.8 mg/dl • BUN 44.3 mg/dlと血球減
少，軽度感染，腎機能障害を認めた.VAHSの病

勢と相関があるとされるフェリチンは 350ng/皿!と

正常範囲であった.入院2日めよりチアノーゼ出現

し.Sp02が 70から 80%を示し，胸部単純レ線

は間質性肺炎の所見を呈した.検索した範囲での細

菌，真菌婿養，ウィルス抗体価，カリニの検索は陰

性であったが，抗生剤，抗ウイルス剤，抗原虫剤l等

の投与を行った.また，プレドゾロニン中止による

VAHSの再燃も否定できないのでステロイド・パ

ルス療法を施行した.しかし，動脈血酸素分圧は急

激に悪化していった.

そのため入院3日めに ICUに収容し，気管内情

管し人工換気開始した.この時点ではF1021.0で

P a02は 51mmHgであっ作.8002も70%台に

低迷したため，救命的手段として気的支鏡下に人工

肺サーファクタントを 480時 (16 ml)投与した.

Sp02は投与操作とともに 70%から 90%以上に

上昇し，胸部単純レ線でも著明な含気の改善が認め

られた.

さらに .今回の間質性肺炎発症には高サイトカイ

ン血症が重要な意味をもっと考え.3日間の間欠的

な血祭交換および血液猫過透析を施行した.その結

果.FI020.6でPa 02は 140mmHgまで上昇し，

入院6日め，抜管iこ成功した.

【考察】 VAHSはウィルス感染を契機にT細胞

が活性化し，過剰のサイトカインが放出されること

により症状が出現する.しかし，後日判明したこと

であるが，本症例の急性肺障害発症時. 1 FN-rは

4215 pg/田!と上昇が認められたが.TNF-α ， 

1 L-l • 1 L-6の上昇は認めず.VAHSの急性
増悪は否定的と考えられた.感染症に関する検索結

果からは感染による間質性肺炎も否定的であった.

1 FN-αはへルペス属ウィルスlこ対する抗ウィル

ス作用を期待して投与したが，その重大な副作用と

して間質性肺炎や急性腎不全が報告されている.今

回のエピソードも 1FN-α投与の副作用である可能

性が高く，血類交換により IFN過剰状態が是正で

きたため呼吸障害が軽快したと推測している.

サーファクタント補充療法が酸素化能を劇的に改

善したが，これは本症例の間質性肺炎でサーファク

タントの相対的欠乏状態が存在したことを示してい

る.肺胞E型細胞の損傷や，血祭成分中に含まれる

サーファクタント阻害物質に起因するサーファクタ

ントの相対的欠乏により急性呼吸障害がおこること

が報告されている.本症例の間質性肺炎でも同様の

機序で呼吸障害が発生し，これに対してサーフ ァク

タ〉ト繍充療法が合目的であったと考えられる.

【結語】 VAHSの経過中に. 1 FN-α投与によ

り発症したと考えられる間質性肺炎を経験した.本

症例の急性呼吸不全に対しサーフ ァクタント補充療

法と血液浄化法が著効した.


