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インターフェロンβでも100％予防で
きるかといいますと、必ずしもそうで
はないのです。実際は年間再発率が0.3
前後ということで、使わなかった場合
の再発率に比べて、約30～40％弱下が
るだけなのです。
　ただ、それを定期的に使っておかな
いと、症状が出なくても、自然に頭の
中で炎症が起こっている場合がかなり
あるのです。そうしますと、ご本人が
気づかれないうちに炎症が進んで、結
局は元に戻らない軸索変性が進んでき
まして、治療をしても治らない部分が
非常に多くなってきます。再発率は100
％は抑えられないのですけれども、も
し再発しても軽い状態で済ませて、な
るべく機能予後を保たせるということ
が非常に大きな目的となっているわけ
です。
　山内　予防薬、ないしそれに準ずる
ものとして、世界的に別のタイプの薬
などで期待されているものはあります
か。

　海田　日本で治験が終わったもの、
行われているものがありますけれども、
一つはグラチラマーアセテートという
お薬があります。これは合成ペプチド
なのですけれども、毎日皮下注で使わ
なければいけないということで、コン
プライアンスに問題があるということ
で使いにくいところがあります。ただ、
効果としてはインターフェロンよりは
少しいい感じかなというところがあり
ます。
　山内　そうしますと、近年、再発率
や、あるいは死亡者数は、全体として
は減ってきていると見てよろしいわけ
ですね。
　海田　インターフェロンβについて
のデータしかないのですけれども、そ
れを16年とか20年とか継続して使って
いますと、死亡リスクを約40％強減ら
すことができるということは報告され
ております。
　山内　どうもありがとうございまし
た。

　池田　まず、TSLS、なかなか聞き慣
れない言葉ですけれども、一体どんな
疾患なのか、教えていただけますか。
　樽井　一般的には、人食いバクテリ
アなどといわれて、メディアでかなり
センセーショナルに取り上げられてい
ますけれども、原因となる病原体とし
ては、グループAの溶血性連鎖球菌、
いわゆるA群溶連菌といわれる菌体が
原因で起こる病気です。A群溶連菌と
いうのは、お子さんなどの咽頭炎の原
因としても多い、一般的によくある細
菌ですけれども、このtoxic shock-like 
syndromeでは、同じA群溶連菌がスー
パー抗原性外毒素といわれるような毒
素を出して、それが重症化を引き起こ
すといわれています。
　このスーパー抗原性外毒素というの

は、短時間で免疫系のT細胞を活性化
させて、多量のサイトカインを放出す
ることによってショック症状などを引
き起こすといわれています。もともと
元気な方が、発熱とか筋肉痛などの症
状をきたしたあとに、急激にショック
状態に陥る、発症から数時間、時に 
４～８時間程度でショック状態に至る
といわれていて、非常に死亡率も高い、
怖い病態です。
　池田　別名がありますね。
　樽井　このtoxic shock-like syndrome
というのは、別名人食いバクテリアと
もいわれています。もう１種類、ビブ
リオバルニフィカスという別の病原体
で起こるものも併せていわれることが
多いのですが、そのぐらい四肢をどん
どん侵して壊死を引き起こすというこ

toxic shock-like syndrome（TSLS）
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　toxic shock-like syndrome（TSLS）についてご教示ください。
　人食いバクテリアという表現でもいわれていますが、どのような経過をとり、
少しでも早く診断・治療するために重要なことがあればご教示ください。

＜岡山県開業医＞
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とで、非常に怖いということで、メデ
ィアなどに取り上げられたりしていま
す。
　池田　どのような背景の患者さんに
生じるのでしょうか。
　樽井　リスクファクターとしては主
に、高齢であるとか、糖尿病とか、ア
ルコール依存であるとか、免疫が落ち
ているような方などに多いとはいわれ
ていますけれども、約半数は全く健康
な、何のリスクファクターも持ってい
ない方にも突然生じることがあるとい
われています。
　池田　症状はどんな症状なのでしょ
うか。
　樽井　約20％ぐらいの方は咽頭痛や
発熱などのインフルエンザ様の症状が
先行するといわれています。下痢や嘔
吐が先行する方もいらっしゃいます。
そういう先行症状のあとに、突然四肢
が中心の疼痛、すごく四肢が痛いとい
うことで来られて、すぐに腫れたり、
皮膚の発赤や水疱ができてきたりしま
す。そのあたりで病院に来られる方が
多いのですが、その時点で発熱をきた
していたり、混乱して意識が悪くなら
れたり、４～８時間とか、非常に短時
間の間に血圧が下がって、ショック状
態に陥るといわれています。そういう
ふうになったほとんどの方が、四肢の
軟部組織の壊死が進んで、腎不全や
ARDS、あと凝固障害とか多臓器不全
で死に至るということがあるといわれ

ています。
　池田　鑑別としてどんな病気がある
か、教えていただけますでしょうか。
　樽井　toxic shock-like syndromeと
いうぐらいで、もともとのtoxic shock 
syndromeというのがありまして、そ
れはA群溶連菌とはまた別の黄色ブド
ウ球菌という菌体で起こるといわれて
いる感染症です。これも同じように四
肢から始まって、筋肉の痛みから発赤、
腫脹などをきたして、よく似た病態を
とるのですけれども、これに関しては
別の病原体であるということと、この
toxic shock-like syndrome、いわゆる
人食いバクテリアというような急速な
進行は通常とらない、少し違うかたち
であるといえます。このtoxic shock-
like synd romeというのは鑑別にあがる
と思います。
　池田　そのほかにはどのような鑑別
疾患がありますでしょうか。
　樽井　TSLSは四肢の軟部感染症を
引き起こすので、クロストリジウム属
によって起こるガス壊疽といわれるよ
うな、これはガスを産生するので臨床
的にも鑑別しやすいのですが、そうい
うものが鑑別にあがります。
　それ以外に、腹痛とか、全身の筋肉
の痛み、腫脹、発赤などが主症状にな
りますので、腹膜炎とか、あと胸痛を
起こしたような際には、肺炎などとの
鑑別も大事になってくるかと思います。
　池田　急速に拡大する病変、変化す

る病変を見ながら、瞬時に診断を下す。
その確定診断の方法はどんなものがあ
りますか。
　樽井　確定診断に関しては、感染巣
が明らかであれば、つまり発赤、腫脹
して、そこが化膿しているという部分
があれば、そこを穿刺もしくは切開排
膿して、それを顕微鏡で塗抹検鏡すれ
ば、溶連菌というのは非常に特徴的な
菌体をしていますので、塗抹検鏡で明
らかにすることができます。
　また、A群の溶連菌はお子さんの咽
頭炎の原因菌でもありまして、15分ぐ
らいで診断結果が出るような迅速キッ
トがありますので、そういうもので菌
体を証明するということは可能です。
　池田　治療についておうかがいでき
ますでしょうか。
　樽井　治療に関しては、先ほど症状
のところであまり詳しくお話ししませ
んでしたが、通常、ご高齢の方には多
いのですけれども、もともと元気な方
が突然、風邪症状のような咽頭炎症状
とか、インフルエンザのような熱とか
咽頭炎の症状をきたして、その後、筋
肉の痛みや発赤など、主に四肢を中心
にそういう症状が出て病院に来られま
す。それから、非常に短時間でショッ
ク状態に陥る方がほとんどです。
　そのぐらい恐ろしい病態でありまし
て、治療ということですが、まずショ
ックを離脱しないと、その時点で救命
が不可能になるといわれています。で

すから、点滴のラインを幾つか取って
いただいて、大量に輸液をしたり、昇
圧剤を投与したりして、何とか血圧を
維持しないといけません。
　それと、そのように大量輸液をしま
すと、呼吸自体も悪化することがあり
ますので、気管挿管、人工呼吸管理な
ども急速に必要になることがあります。
したがって、治療というのは、救命セ
ンターであるとか、比較的大きな病院
の集中治療室を備えているようなとこ
ろで、まず初期の治療を行う必要があ
ります。
　その後の治療に関しては、抗生剤、
主にペニシリン系のもの、ペニシリン
Gの大量投与とか、クリンダマイシン
の併用などを行うことが多く、また、
γグロブリン製剤で免疫能を高めたり、
感染巣を除去してしまうことも非常に
重要です。人食いバクテリアといわれ、
どんどん四肢を侵したり、病巣が拡大
していくといわれる病気ですから、感
染巣を早期に除去する。もしくは、排
膿する。時には切断して病巣を落とし
てしまうということも必要になります。
　池田　予後はいかがなのでしょうか。
　樽井　届け出が必要な病気で、年間
の患者数はある程度把握されているの
ですが、今までの届け出では30～40％
程度と、非常に死亡率の高い病態であ
るといわれています。また、四肢の壊
死性筋膜炎、もしくは壊死性の筋炎な
どを合併しますと、死亡率は85～100
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とで、非常に怖いということで、メデ
ィアなどに取り上げられたりしていま
す。
　池田　どのような背景の患者さんに
生じるのでしょうか。
　樽井　リスクファクターとしては主
に、高齢であるとか、糖尿病とか、ア
ルコール依存であるとか、免疫が落ち
ているような方などに多いとはいわれ
ていますけれども、約半数は全く健康
な、何のリスクファクターも持ってい
ない方にも突然生じることがあるとい
われています。
　池田　症状はどんな症状なのでしょ
うか。
　樽井　約20％ぐらいの方は咽頭痛や
発熱などのインフルエンザ様の症状が
先行するといわれています。下痢や嘔
吐が先行する方もいらっしゃいます。
そういう先行症状のあとに、突然四肢
が中心の疼痛、すごく四肢が痛いとい
うことで来られて、すぐに腫れたり、
皮膚の発赤や水疱ができてきたりしま
す。そのあたりで病院に来られる方が
多いのですが、その時点で発熱をきた
していたり、混乱して意識が悪くなら
れたり、４～８時間とか、非常に短時
間の間に血圧が下がって、ショック状
態に陥るといわれています。そういう
ふうになったほとんどの方が、四肢の
軟部組織の壊死が進んで、腎不全や
ARDS、あと凝固障害とか多臓器不全
で死に至るということがあるといわれ

ています。
　池田　鑑別としてどんな病気がある
か、教えていただけますでしょうか。
　樽井　toxic shock-like syndromeと
いうぐらいで、もともとのtoxic shock 
syndromeというのがありまして、そ
れはA群溶連菌とはまた別の黄色ブド
ウ球菌という菌体で起こるといわれて
いる感染症です。これも同じように四
肢から始まって、筋肉の痛みから発赤、
腫脹などをきたして、よく似た病態を
とるのですけれども、これに関しては
別の病原体であるということと、この
toxic shock-like syndrome、いわゆる
人食いバクテリアというような急速な
進行は通常とらない、少し違うかたち
であるといえます。このtoxic shock-
like synd romeというのは鑑別にあがる
と思います。
　池田　そのほかにはどのような鑑別
疾患がありますでしょうか。
　樽井　TSLSは四肢の軟部感染症を
引き起こすので、クロストリジウム属
によって起こるガス壊疽といわれるよ
うな、これはガスを産生するので臨床
的にも鑑別しやすいのですが、そうい
うものが鑑別にあがります。
　それ以外に、腹痛とか、全身の筋肉
の痛み、腫脹、発赤などが主症状にな
りますので、腹膜炎とか、あと胸痛を
起こしたような際には、肺炎などとの
鑑別も大事になってくるかと思います。
　池田　急速に拡大する病変、変化す

る病変を見ながら、瞬時に診断を下す。
その確定診断の方法はどんなものがあ
りますか。
　樽井　確定診断に関しては、感染巣
が明らかであれば、つまり発赤、腫脹
して、そこが化膿しているという部分
があれば、そこを穿刺もしくは切開排
膿して、それを顕微鏡で塗抹検鏡すれ
ば、溶連菌というのは非常に特徴的な
菌体をしていますので、塗抹検鏡で明
らかにすることができます。
　また、A群の溶連菌はお子さんの咽
頭炎の原因菌でもありまして、15分ぐ
らいで診断結果が出るような迅速キッ
トがありますので、そういうもので菌
体を証明するということは可能です。
　池田　治療についておうかがいでき
ますでしょうか。
　樽井　治療に関しては、先ほど症状
のところであまり詳しくお話ししませ
んでしたが、通常、ご高齢の方には多
いのですけれども、もともと元気な方
が突然、風邪症状のような咽頭炎症状
とか、インフルエンザのような熱とか
咽頭炎の症状をきたして、その後、筋
肉の痛みや発赤など、主に四肢を中心
にそういう症状が出て病院に来られま
す。それから、非常に短時間でショッ
ク状態に陥る方がほとんどです。
　そのぐらい恐ろしい病態でありまし
て、治療ということですが、まずショ
ックを離脱しないと、その時点で救命
が不可能になるといわれています。で

すから、点滴のラインを幾つか取って
いただいて、大量に輸液をしたり、昇
圧剤を投与したりして、何とか血圧を
維持しないといけません。
　それと、そのように大量輸液をしま
すと、呼吸自体も悪化することがあり
ますので、気管挿管、人工呼吸管理な
ども急速に必要になることがあります。
したがって、治療というのは、救命セ
ンターであるとか、比較的大きな病院
の集中治療室を備えているようなとこ
ろで、まず初期の治療を行う必要があ
ります。
　その後の治療に関しては、抗生剤、
主にペニシリン系のもの、ペニシリン
Gの大量投与とか、クリンダマイシン
の併用などを行うことが多く、また、
γグロブリン製剤で免疫能を高めたり、
感染巣を除去してしまうことも非常に
重要です。人食いバクテリアといわれ、
どんどん四肢を侵したり、病巣が拡大
していくといわれる病気ですから、感
染巣を早期に除去する。もしくは、排
膿する。時には切断して病巣を落とし
てしまうということも必要になります。
　池田　予後はいかがなのでしょうか。
　樽井　届け出が必要な病気で、年間
の患者数はある程度把握されているの
ですが、今までの届け出では30～40％
程度と、非常に死亡率の高い病態であ
るといわれています。また、四肢の壊
死性筋膜炎、もしくは壊死性の筋炎な
どを合併しますと、死亡率は85～100
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％と、非常に高率に死に至るといわれ
ています。
　池田　それだけの病気ですので、医
療従事者、それと家族の方たちは、二
次感染といいますか、それをすごく心
配されると思うのですけれども、それ
に関してはいかが対処されるのでしょ
うか。
　樽井　溶連菌の毒素を出す菌体とい
うのはある程度、表面抗原などでわか
ってきてはいるのですけれども、通常、
元気な方、家族の方にうつることは少
ないといわれています。風邪症状、咽
頭炎症状は起こすことがあるけれども、
それが同じように toxic shock-like 
syndromeを引き起こすことは少ない
といわれていますので、一般的なイン
フルエンザ患者の家族と同じような、
マスクをしたり、手洗いをしたりとい
うことをお勧めします。医療従事者、
家族はそれほど恐れる必要はないとい
われています。
　池田　少し安心しました。最後に、
最新の話題といいますか、近年この疾
患に関して何か新しいトピックスはあ
りますか。
　樽井　感染症法というものがありま

す。2003年、2006年と法律が改正され
まして、５類感染症の全数把握症例と
いうふうに、toxic shock-like synd rome
は届けないといけないという、５類の
感染症になっています。５類の感染症
というと、ほかにアメーバ赤痢である
とかエイズであるとか、そういうもの
があるのですけれども、この疾患を疑
って診断した場合には、保健所に７日
以内に届けなければいけないことにな
ります。近年は溶連菌の種類の幅が少
し広がって、届けないといけない例数
が増えています。ただ、年間で日本で
100例程度というような比較的珍しい
病気ですので、それほど多く当たるこ
とは少ないと思いますが。
　まずこの病気は、先ほどお話しした
ように非常に進行が早いので、患者さ
んが「足が赤く腫れて痛いんだ」とい
うことで、もし血圧が非常に下がって
いるような、ショック症状に気づかれ
た場合には、この病気を疑っていただ
いて、集中治療のできるところに転送
を考えるなりが大事ではないかと考え
ます。
　池田　どうもありがとうございまし
た。

　山内　小松先生、この病気は非常に
有名ですが、改めて簡単におさらいさ
せていただければと思います。疾病概
念ですが、このあたりからご教示願え
ますか。
　小松　その前に、von Willebrand因
子とは何かというところから話を進め
たいと思います。
　このvon Willebrand因子というのは、
出血部位への血小板の粘着と凝集にか
かわり、かつ循環血漿中では凝固第Ⅷ
因子と結合して、そのキャリア蛋白と
して機能しています。
　von Willebrand病というのは、von 
Willebrand factorの先天的な量的低下、
欠損、あるいは質的異常によって出血
傾向をきたした疾患と定義することが
できると思います。
　山内　血小板の作用をするのになく

てはならない因子と考えてよろしいわ
けですか。
　小松　そのとおりです。
　山内　非常に専門的な病気かなとい
う気もしますが、現在、病診連携も盛
んですので、一般的にこの病気、治療
方針が決まったら、また開業の先生の
ところに戻されて長期フォローアップ
するとか、そういう体制が必要な病気
なのでしょうか。
　小松　非常に軽い方はそれも可能か
と思いますけれども、出血が起こって
まいりますと、やはり専門的な知識が
必要です。そのため、大事なことは、
その病気を疑って専門医に紹介する、
そこの段階が一番重要ではないかと思
います。
　山内　そうしますと、一般開業医が
知っておくべきことというご質問なの

von Willebrand病

順天堂大学血液内科主任教授
小　松　則　夫

（聞き手　山内俊一）

　von Willebrand病について最近の治験を含め一般開業医が知っておくべきこ
とをご教示ください。

＜三重県開業医＞
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