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ループス腎炎に非ルポイド型自己免疫性肝炎

を合併した男児例
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MAIDSマウスB細胞の機能欠損について
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　今回我々は、自己免疫性病変が肝と腎にわたり、

ステロイドが著効した男児例を経験したので報告

する。症例は、12歳の男児。学校で合唱の練習中、

顔色不良を指摘され来院。外来での検査所見は、

血小板数7．4万／mm3と減少、血沈値104mm／hと高度

に促進、GOT　1201U／1，GPT　761U／1と軽度の肝機能

障害を認めた　入院時身体所見は、低身長の傾向

以外に特記すべきことなし。A型、　B型、　C型の

ウイルス性肝炎は否定的で、理学的検査等も異常

なし。低蛋白・低アルブミン血症と血尿・蛋白尿

が認められ、ネフローゼ症候群として、アルブミ

ンの投与と食餌療法を開始したが肝機能障害・血

小板減少・高度の血沈促進は持続し、加えて、高

γ一glb血症と抗核抗体・抗SSA／RO抗体の強陽性所見

など、免疫異常も確認さtl　v、自己免疫性疾患に伴

う肝・腎障害を疑い、腎生検と肝生検を施行した。

LE細胞・LEテストともに陰性であったが、腎の電顕

像にて、糸球体納盃壁がびまん性に肥厚し、wire

loop！esi。nの形成（＋）、ボーマン嚢周囲には、形

質細胞・リンパ球などの浸潤を認め、Lupus　neph－

ritisのmembranous　type（Hembranous！upus　neph－

ritis）と診断。肝生検では、　portal　tractにリン

パ球浸潤がみられ、一一部で、限界膜の破壊（＋）。類

洞内には、m。nonuclear　infiltrationがみられ、

Chronic　aggressive　hepatitis　2　Aと判定し、自

己免疫性肝炎の非ルポイド型と、ループス腎炎の

合併と診断した。治療は、ステロイドに非常に良

く反応し、ステロイド開始後数日で尿潜血が陰性

となり、約2週間で肝機能が正常化し、約12週頃

には、尿蛋白も陰性化し、免疫抗体検査を除いて

全て正常化した。免疫抗体反応も治療経過に伴っ

て低下し、現在Pred。nine　2．5mg隔日投与継続に

て、良いコントロールが得られている。

［目的］

　タイプC白血病ウィルス感染症は高γグロブリ

ン血症、免疫不全、易感染等を特徴としており、

マウスにおけるエイズ（MAI’DS）モデルとし

て解析されている。今回、このマウスB細胞の抗

一受容体抗体に対する細胞内Ca2＋濃度、増殖反

応、タンパク質リン酸化等を解析した。

［方法］

　MAIDSマウスあるいは正常マウス脾臓細胞

を抗一T細胞抗体で処理し、B細胞を得た。　B細

胞のマーカーはフローサイトメーターで測定した。

細胞内Ca2＋濃度はACAS　570を用いた。増殖反応

は細胞を画一IgM抗体，　LPS等と共に3日間

培養し、3H一チミジンの取り込みで測定した。チ

ロシンリン酸化タンパク質は特異抗体を用いたウ

エスタンプロットを用いて検討した。

［結果及び考察］

　MA工DSマウスB細胞では正常マウスB細胞

に比べて1・　gM，工gD分子発現の低下を認めた

が、クラスII分子はほぼ同じ，　FcRは逆にや

や上昇を示した。抗一IgM抗体によって誘導さ

れる細胞内Ca2“濃度、細胞増殖反応は著明に低

下していた。LPSによる細胞増殖も同様であっ

た。B細胞の増殖にはチロシンリン酸化が関与し

ていることが知られているので、チロシンリン酸

化タンパク質を検討したところ、p53／p56，p60のチ

ロシンリン酸化が充進していた。今後、MA工D

SマウスB細胞におけるタンパク質リン酸化の充

進と細胞増殖反応の低下との関連性について検討

したい。
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