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概要　骨髄異形成症候群(以 下MDS)に 不全型Behcet病 を合併 した1症 例を経験した.近 年,

MDSを 始 めとする骨髄増殖性疾患にBehget病 を合併 した症例の報告が散見される.
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　　　　　　　　　は じめに

　 Behget病 は再発性 アフタ性潰瘍,陰 部潰瘍,ぶ

どう膜の炎症,皮 膚病変の4主 症状に代表 される

原因不明の症候群であ り,副 症状 として消化器症

状,神 経症状,血 管病変 を伴 うことで も知 られて

いる.一 方,MDSは 骨髄異形成 と無効造血 を特徴

とするクローナルな血球異常であ り,高 率 に白血

病 に進展する.私 達 はMDSに 不全型Behget病 を

合併 した1症 例を経験 した.文 献 的に検討 した結

果,MDSにBehget病 を合併 した症例 の報告 が散

見 され,合 併群ではMDS単 独群 に比 し高率 に+8

の染色体異常が見 られ ることが分か り,Behget病

の病因を考えるうえで興味深い と考 えられたので

報告する.

　 　　　　　　　 症　　例

　患者:　 23歳,女 性.家 族歴:特 記すべき事項

はない.既 往歴:14歳時 に感 冒に罹患 し,近 医受

診 した ところ,血 小板減少症を指摘され,当 院血

液内科にて,骨 髄穿刺の結果,MDS(不 応 性貧血)

と診断した.幼 少時 より口腔内アフタが繰 り返 し

て出現 してお り,19歳 時,外 陰部潰瘍 と結節性紅

斑様 皮疹が出現 し,不 全型BehGet病 と診断されて

いる.ま た,20歳 時 に右下腹部痛が出現 し,注 腸

造影や大腸 ファイバーの結果,回 盲部 に多発性の

潰瘍形成および搬痕形成 を認め,腸 管型Behget病

と診 断された.プ レ ドニゾロン5mg,サ ラ ゾスル

ファピリジン2gを 服 用中,妊 娠 している ことに気

づ き,自 己判断にて,服 薬 を中止 した.平 成5年

1月6溝,右 下腹部痛著明 とな り,当 科に緊急入

院 となった.

　 入院時現症:下 歯肉,舌 に潰瘍があ り,口 腔内

には潰瘍 の瘢 痕化 による と思わ れ る変形 を認 め

た.表 在 リンパ節 の腫脹認めず,心 音,呼 吸音 に

異常音 を聴取 しない.肝 脾腫を触知せず,右 下腹

部 に自発痛および圧痛を認 めた.妊 娠6週 で,エ

コー上,相 応の胎嚢 を子宮内に認め,外 陰部大陰

唇 に径2cmの 潰 瘍を認めた.神 経学的,皮 膚科的所

見,眼 科的所見 に特 に異常 を認 めなかった.

　 末梢血では貧血および血小板減少 を認 めるが,

幼若細胞や異型細胞 の出現 は認 めない.骨 髄像で

は正形成を示 し,3.2%の 芽球 を認 めた.骨 髄細胞

の染色体分析では,15個 の観察細胞 のうち,6個

に47,XX,+8と い う染色体異常を認めた.形 態学

的には2核 の赤芽球や幼若で小型の臣核球,ま た,

脱顆 粒 を伴 うpseudo　Pelger様 細 胞 も認 めた.以 上

よ り,MDS(不 応 性貧血)と 診断 した.そ の他の

入院時検査所見では,肝 機能および腎機能に異常

認めず,電 解質 も正常.一 方,CRP陽 性,赤 沈

亢進等の炎症所見 を認 め,便 潜血は陽性.ゾ ンデ法

による小腸造影では回盲部の著明な変形 と狭窄 を

認 めた.狭 窄部にはバ リウムの溜 まりを認めるが,

穿孔や痩孔形成 は認 めなかった.大 腸フ ァイバー

による生検 にて リンパ球および好 中球を中心 とし

た非特異的炎症像 を確認 したが,悪 性の所見 は認〔平成5年9月4日 　 第222回 九州地 方会推 薦〕
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図.臨 床 経 過(R.H　 23y,　 o,　F)

表.MDSとBehce覇 の 合 併 例

RC : refractory cytopenia RAEB : RA with excess of blasts B : Behcet's Disease RA : refractory anemia 

RARS : RA with ringed sideroblasts M : myelodysplastic syndrome

めなかった.入 院後経過(図):　 絶 食 とし,水 溶

性プ レドニ ゾロン40mgよ り開始 し,漸 減 した.妊

娠8週 で,妊 娠の継続困難 と判断 し,人 工妊娠中

絶術 を施行.そ の後,腹 部症状 は軽快 し,低 残査

食を開始 し,80日 目,プ レ ドニゾロン17.5mg/日 経

口投与中に外来経過観察 とした.

　 　　　　　　　 考 　 　案

　 これまで に報告 されているMDSとBehget病 の

合併例 を含 め検討 した(表)1～5).そ の結果,現 在 ま

でに報告 されているMDSとBehget病 合併例 は本

例 を含 め8例 で,男 性5例,女 性3例 であった.

MDSの 病 型 はRA　 4例,　 RARS　 2例,　 RC　1例,
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RAEBか らRAEBtに 移 行 した もの1例 で あっ

た.染 色体の核型 として+8が,本 症例 を含め6例,

そ の他の異常 を示す もの(+22な ど)が4例,染

色体 に異常 を認 めない ものが1例 であった.一 般

に,MDSに 染 色 体 異 常 の 占 め る 頻 度 は

30～50%6),十8の 占 め る頻 度 は10～20%7)と さ れ

てお り,Behget病 発症や増悪 に8番 染色体が関与

している可能性 が示唆された.病 期 に関 しては,

1例 を除 いて4例 のMDSがBehget病 に先行 して

お り,両 疾患 は5年 以内に発症 した.こ れ は,MDS

に よって もたらされた易感染性あるいは免疫異常

といった何 らかの異常がBehcet病 の発症 や増 悪

に関与 していることを示唆 している.Behcet病 の

病型 として不全型が多 く,眼 症状を有するものは

8例 中2例 のみであった。 また,消 化器症状 を持

つ ものが8例 中4例 と比較的高率であった.

　近年,Behcet病 の病因 としてS.　sanguis感 染8),

あ るいは好中球機能 異常9)と い った免疫系 の異常

が考 えられてい る.染 色体 異常 とこれ らの間にど

の ような関係があるのか は現在の ところ不明であ

るが,私 達の症例 を含 め高率 に+8の 染色体異常が

認め られていることはBehcet病 の 発症,増 悪に+

8が 関与 している可能性 を示 している.今 後,骨 髄

増 殖 性 疾 患 以 外 のBehce毛 病 に お い て も積 極 的 に

染 色 体 の 検 索 を行 い,8番 染 色 体 とBehcet病 の 因

果 関 係 を明 ら か に す る 必 要 が あ る と考 え る.
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