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　　1まじめに　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　現病歴：昭和39年春頃より全身倦怠感動悸，息切

　1865年Trousiseauが初めて肝硬変，糖尿病，皮庸　　　れ，層顔色が悪い事に気付き・某医へ入院し・心疾患，

の色素沈着を来たす疾患を報告し，1889年にVon　　貧上血として保存血1600ccと退院までの約2年10ケ月間

Recklinghausenにより，　hemochromatosis（以下H　　　鉄剤の注射と内服をほs’連日受けた。症状は漸次軽快

症と略す）と命名されたが，従来比較的まれな疾患と　　　したが，昭和41年頃よりしだいに皮膚の色が灰褐色と

考えられ，先天的，遺伝的な代謝異常疾愚の一つと考　　　なり，無力性になり，同時に心窩部の鈍痛，食欲不

えられてきた。しかし近年では種々の病態に伴って発　　　振，不定の下痢が現われてきたが，昭和42年5月退院

症する続発性H症ドまたは古典的な所見のいずれかを　　　し家庭療養にきりかえた。昭和42年9月突然に胸内苦

欠く不全型とも称せられる症例がふえつXある。われ　　　悶感，冷汗，嘔気等が現われ，アジソン氏病の疑いで

われは輸lttLと鉄剤の長期投与により発症したと思われ　　　某病院へ再入院した。この頃より胸毛腋毛陰毛等

る症例を経験したので報告する。　　　　　　　　　　　の減少，libidoの低下，寒さに過敏となってきた。精

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　査の為当科に入院したp
　　症　　例

　患　者：中○仁○郎，59オ，♂，農業、，　　　　　　　　　　　入院時所見

　家族歴：特記すべき事なし　　　　　　　　　　　　　　体格中等栄養や工不良，血圧90～60と低く，眼球

　既往歴：糖尿病，貧1nLなし。25才頃よりアルコール　　　結膜貧血なく，限底は強度近視の所見のみ，表在リソ

を好む（日本酒1日2合位）。　　　　　　　　　　　　　パ節腫脹はない。皮慮は全体に灰褐色で，特に下肢，

　主　訴：全身俗怠感，全身皮膚の色素沈諮。　　　　　　手背，顔面，頭部に色調が強い。陰毛，腋毛の減少が
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ある。心肺は打聴診上で心音やム減弱以外は著変な　　　はジデロサイトがわずかにみられ，骨髄ではジデpプ

し。肺肝境界は第W肋間，腹部では肝を5横指径解　　　ラストが10％に認められた。バリウム検査で食道静脈

れ，表面凹凸，弾性硬である。脾はふれない。腱反射　　　瘤はなく，胃にも変化はない。、腎機能正常，膵機能検

は両側減弱しているが病的反射はなく，睾丸の萎縮を　　　査では軽度の機能障害の傾向を認めた。鉄代謝では総

認める。　　　　　　　　　　　　鱒給能は正常不飽和鉄結合能のtw少，飽和率の上
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　昇，Desferrioxamine投与では13．2解／日と大量の

　　入院時検査　　　　　　　　　　　　　　　　　　　尿中鉄排泄を示した。

　表1の如く血液では貧血なく，白血球数正常，」血液　　　　以上の所見より続発性H症を疑い，試験開腹のもと

像，骨髄所見異常なし。尿では蛋白，糖陰性，ウ戸ビ　　　で生検を行なった。肉眼的には肝は著明に腫大し・茶

リノーゲン正常。深異常なし。胸部レ線著変なく，心　　　褐色で特に左葉の腫大が著明であった。膵は褐色調で

電図では低電位差と散発性の上室性期外収縮を認め　　　硬く，脾も正常より腫大していた。組織所見では，．肝

る。血清化学では血清蛋白は正常だが，膠質反応の促　　　は軽度の線維化を示し，黄褐色のヘモジデリソと思わ

進，r－glの軽度上昇，ビリルビン正常，　GOT，　GPT　　　れる色素沈着がグリソソ氏鞘，星細胞にみられ，更に

軽度上昇，509GTTほss正常，　BUN正常である。　　部分的に肝細胞にも軽度の沈着をみる（図1）。鉄染

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　色ではこのヘモジデリン沈着は更に明瞭に認められた

　　入院後経過および治療　　　　　　　　　　　　　　　（図2）。

　自覚的には食欲不振，全身倦怠感，腹部不映感，1幅　　　　膵では実質細胞の軽度の線維化と，実質細胞から血

気等があったが，その後は特に変化はなかった。入院　　　管周囲の間質にヘモジデリソ沈着を認めた。しかしラ

後の検査は表2の如く，尿R。us反応陽性，末梢血で　　　氏島には異常は認められなかった（図3）。皮禰では

表1　　 臨床検査成績
　　　　　　　1．血液

　　　　　　　　　血色素　　　　　　　　　85％

　　　　　　　　　赤血球　　　　　　　　　368×104

　　　　　　　　　網状赤血球　　　　　　　　　13％

　　　　　　　　　血小板　　　　　　　　　　165，000

　　　　　　　　　白血球　　　　　　　　　　6800

　　　　　　　　　血液像　　　　　　　　異常なし

　　　　　　　　　ヘマトクリット　　　　　　43％

　　　　　　　　　赤　沈　　　　　　　　6nvn／1時間

　　　　　　　　　ワ反応　　　　　　　　　　（一）

　　　　　　　2，尿

　　　　　　　　　色　調　　　　　　　　　　褐色
　　　　　　　　　kヒ　　重　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1。020

　　　　　　　　　蛋　白　　　　　　　　　　（一）

　　　　　　　　　糖　　　　　　　　　　　　（一）

　　　　　　　　　ウロビリノーゲソ　　　　正常（＋）

　　　　　　　　　ビリルビソ　　　　　　　　 （一）

　　　　　　　　　沈澄　　　　　　　　　異常なし

　　　　　　　3，尿

　　　　　　　　　外　観　　　　　　　　　黄褐色

，，　　　　　　　潜　血　　　　　　　　　　（一）

　　　　　　　　　虫　卵　　　　　　　　　　（一）

4．　肝機能検査

　　血清蛋白　　　　　　　　6．6卯昭

　　　アルブミン　　　　　　56．8％

　　　α1一グロブリソ　　　　 1．2％

　　　α2一グロブリン　　　　　8，6％

　　　β一グロブリン　　　　，　9・　9％

　　　γ一グロブリソ　　　　　23，4％

　　黄疽指数　　　　　　　　　　6

　　総ビリルビソ　　　　　．0．8解／46

　　ZTT　　　　　　　　　　　23，5K．U．

　　TTT　　　　　　　　　13．　2M．U．

　　アルカリフォスファターゼ
　　　　　　　　　　　　　6．5KAU．

　　GOT　　　　　　　　　　　　67K。U。

　　GPT　　　　　　　　　　　　75K．U，

　　総コレステロPtル　　　　124711g／認

　　BSP　　　　　　　　　　10％
5．血清電解質

　　Na　　　　　　　　　　　143mEq／e

　　K　　　　　　　　　　　　4，6　〃

　　C1　　　　　　　　　　　　106　〃

　　Fe　　　　　　　　　　　　　　　　　　210γ／d6

　　Cu　　　　　　　　　　　　　95〃

6．50　g　GTT　　　　　　　l・Z　S’正常
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表2　　　臨床検査成績
1．肺臓　　　　異常なし
2．甲状腺　　　トリオソルブ29．8％

　　　　　　　　　　PBI　　5．4γ／46

3．心　臓

　　心　音　　　　　　　　　　　　弱

　　EKG　　　　　　　　　　低電位

　　　　　　　　　　上室性期外収縮
4．　食　　う首〔　　　　　　　　　　　　varix（一）

　　PSP（15分値）　　　　　　　　　　　35％

　　濃縮試験　　　　　　　　　　　　　　1・020

　　クレアチニンクリアランス　　　70認／min

　　I．P　　　　　　　　　　　　　　　正常

8．膵　臓
　　尿中アミラーゼ　　　　　310U．（Somogyi）

　　血中アミラーゼ　　　　　120U．　　〃

　　パンクレオチミソゼクレチンテスト

5．胃　　　　盤種1　　　　　　軽ww能低下
6．下垂体，副腎系　　　　　　　　　’　　ワゴスチグミンテスト　　膵実質障害の傾向

　　メトピロンテスト（尿中17－OHCS）　　9・鉄結合能

　　　　　　　　　前　2．、47iv／日　総鑑合能　　　‘　396・／ee
　　　　　　　　第、日，．、．｛不飽和蝋合能　　　1・3〃
　　　　　　　　第・日・．・〃1飽榔　　　　　　74％
　　　　　　　　第3日　　2．・6　〃

　　尿中17－OHCS　平均2．　S”e／日

7．腎　臓
　　BUN　　　　　　　　　　　8．5㎎／de

10，その他
　　デスフェラールテスト　　　　　13．　2mp／日

　　肝硬変　　　　　　　　　　1・83～3・25　〃

　　ヘモクP’マトージス　　　10．5～13．85　〃

鍵灘難灘懸　翻懸灘謹
　　　　　　　　　搬難』難

　　　　　　　　　　　　　　　　　翻懸耀灘鰻躍鍵wa醗欝雛

表皮と角化層との間に軽度の色素沈着を認めた（図　　　　ど変化がなかった。組織所見は前回に比し，肝ではへ

4）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　モジデリンの沈着が実質細胞に多く，かっビマン性に

　しかしこの段階ではまだ典型的なH症とは云いがた　　　見られ，間質に少なく，グリソン氏鞘を中心とした線

い所見と考えられた。治療としてdesferrioxamine　　　維化病巣の拡大，およびそれを基地とした細い線維帯

の投与を行ない，図5の如く大量の尿中鉄排泄と血清　　　の伸展がみられ，線維化の傾向はまだ不完全ではある

鉄の低下をみた。その他の検査所見には変化はなかっ　　　が色素性肝硬変とほM’同じ所見であった（図6，7）。

たが，皮膚の色素沈着は軽度に改善し，一旦退院し　　　　膵も実質細胞へのヘモジデリン沈着，線維化の増

た。約1年後再検査のため入院し第2回目の生検を行　　　強，ラ氏島細胞への色素沈着等がみられた（図8）。

なった。肉眼的所見は前回に比べて肝は色調，大きさ　　　皮膚でも基底層へのメラニン沈着と真皮内へのヘモジ

共に変らず，左葉はむしろ大きさを増し，膵はほとん　　　デリソ沈着を認めた（図9）。さらに59Feを用いて鉄
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図9．皮膚ベルリンブラウ染色
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代謝測定を行ない，血漿鉄消失速度の延長，赤血球鉄

利用率の低下を認め，体外計測ではH症に近い型を

呈した（図10，11，】2）。再び治療の目的でdesferr－

ioxamineを使用し，大量の鉄排泄をみたが，臨床所

見・検査所見ともに変化はなかった（図13）。

　　総括ならびに考按

　H痒のcriteriaについては今だにはっきりした意

見の一致をみていないが，1935年Scheldon‘）は①肝

硬変，②糖尿病③性機能低下，④皮膚の色素沈着の

　　　　　　　5　　　10　　　15　　　　　　　　　　　4徴候をあげている。その後MacDonald2），管野s），

　　　　静注後HSIitl“ID　　　　　　　　　　　　　　　　松井4）等が諸説を発表しているが，要約すると，臨床

　図11．　　放射性鉄による鉄代謝　　　　　　　　　　的特徴としては糖尿病，皮膚の色素沈着であり，病理

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　組織的には肝硬変，膵の線維化，鉄の上皮性組織への

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　沈着等である。次にH症の原因にっいては，Schel（レ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　onl）が多数の症例について検討し，　H症が近親中に多

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　い事より遺伝的素因の関与が大であり，優性遺伝また

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　は劣性遺伝の形式をとるとされ，先在性鉄代謝異常

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　のため，腸管からの鉄吸収が著明に充進し，そのため

1・5　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　に肝臓，膵臓等全身諸臓器に鉄の沈着をきたし，それ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　により肝硬変，糖尿病が起るとしている。事実放射性

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　鉄により鉄吸収増加が証明されており5），また鉄が組

1’0　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　織の線維化を促進するという報告もある。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　一方MacDonald2）はH症が肝硬変の特殊型であり，

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　大量ρ鉄が沈着した栄養性肝硬変の1型で，大量の鉄

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　825　　　とアルコールの摂取等が原四であるとし，外因悔の可
　　（ll寺間）　　‘日1

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　能性のあることも示唆するものとして注1到された。そ

　図12・　　放射性鉄による鉄代謝　　　　　　　　　の後血腋疾患，または種々の病態時における大量の輸

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　［fi1，鉄剤の投与等でH症の所見を呈する例，またはそ

体外　計測値
（0の訓測値を1とした場合）
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の不全型とも称すべき例が増加していることが報告さ

れている6）7）11）。

　本例は最初にr［覚症状が現われた時の初診医におい

て貧血を指摘されている事，患者が生来アルコールを

好む事より，この時点での貧血の程度と肝障害の腐無

は明らかでないが，すでに潜在的肝障害があったこと

も想像される。貧血が鉄の吸収を増大し，またアルコ

ールも肝障害と共に鉄吸収を冗進することが明らかに

されており8），H症発症の素地がすでにこの段階であ

ったのかも知れない。しかし皮慮の色素沈藩，肝腫大

はこの時点では指摘されていない。その後約3年にわ

Kl°8晒¢％（　1、1）　5　　　10　　15　　20　　　　　　たる輸前Lと大量の鉄剤投与の経過中において皮膚色素

図13，D，、・，，，・。xam・。，による治療　　　儲と肝1軌i　三Wne不全が現われてきた三とはこの

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　例が外因性のものに由来していることを刀ミ唆してい

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　る。次に本例には糖尿病がなく，云わば典型的な例と
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は云えないが，本症の糖尿病は一般に末期に現われる　　　　　　　　　　　　結　　語

と云われ，糖尿病の重症度は種々で・食事療法のみで　　　　アルコールを好み，貧血を主訴とし，大最の鉄剤投

コントロ’・・一ル禺来るものから・大螢のイソシユリンを　　　与と頻回の輸血を受けて，その後に発症したと思われ

必要とするものまである8）。糖尿病を欠く頻度は22％　　　る続発｛生H症の不全型の1例を報告し，木症の病因論

とも云われJtアルコール性のものは糖尿病の合併率が　　　にっき浩干の文献的考察を加えた。

低いとも云われており，本例の糖尿病発症の有無は将

来における関心のもたれることの一つである。　　　　　　本論文の要旨は第50回口本内科学会儒越地方会で報

　また本例が第1回の生検蒔には肝・膵の線維化が軽　　　告した。

度で，鉄沈着も肝では間質および星細胞に多く，膵で
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