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Goodpasture症 候群 に施 行 した献 腎 移植 の1例
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CADAVERIC RENAL TRANSPLANTATION FOR GOODPASTURE'S 

 SYNDROME  : A CASE REPORT 
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   A 19-year-old man with a history of histologically-proven Goodpasture's syndrome (hemoptysis, 
rapidly progressive glomerulonephritis, and positive anti-glomerular basement membrane (anti-GBM) 
antibody) was maintained on hemodialysis for 21 months. After steroid pulse therapy and 

plasmapheresis, his anti-GBM antibody disappeared. His stable condition on dialysis and a session of 
plasmapheresis prior to surgery allowed him to undergo cadaveric renal transplantation from a 34-year-
old man. The blood type was identical (group A and Rh  (  ±  )), and there was 1 and 0 mismatch of 
HLA class 1 and 2, respectively. The initial immunosuppressants included cyclosporine, 
methylprednisolone, mizoribine, azathioprine, and anti-lymphocyte globulin (ALG). The trans-

planted kidney regained function on day 6 and he was free from hemodialysis. Circulating anti-GBM 
antibody was negative after surgery. The graft has functioned well for almost 4 years after 
transplantation without any episodes of renal or pulmonary complications. To the best of our 
knowledge, this is the first report of renal transplantation for Goodpasture's syndrome in the Japanese 
literature. 

                                            (Acta Urol. Jpn.  47  : 493-495, 2001) 
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緒 言

Goodpasturc症 候 群 は,急 速 進 行 性 糸 球 体 腎 炎 の

経過 を た ど り,約50%に 透 析 療 法 が必 要 と な る予 後不

良 な疾 患 で あ る1)今 回,わ れ わ れ はGoodpasture

症候 群 で 透 析 導 入 とな っ た患 者 に献 腎移 植 術 を施 行 し

た.わ れ わ れ の 調 べ た か ぎ りで は,本 邦 で はGood-

pasture症 候 群 に対 す る腎 移 植 術 は他 に報 告 が な か っ

た.若 干 の 文献 的考 察 を加 え て 報告 す る.

症 例

患 者:19歳,男 性

主 訴:慢 性 腎不 全

現 病 歴:1995年3月 よ り血 疾 を 自覚 す る よ う に な

り,4月 急 速 進 行 性 糸 球体 腎炎 の所 見 も呈 した.腎 生

検 施行.半 月体 形 成 糸 球 体 腎炎 の所 見 と抗基 底 膜 抗 体

(抗GBM抗 体)陽 性 だ っ たた め,Goodpasture症 候

群 と診 断 され た.ス テ ロ イ ドパ ル ス療 法 と血 漿 交 換 に

て 症 状 の 改 善 を認 め,抗GBM抗 体 は 陰性 と な っ た

*現:国 立 霞 ケ 浦病 院泌 尿 器 科

が,腎 機 能 は 回復 せ ず1995年5月 透析 導 入 とな った.

1997年2月21日,34歳 男性 を ドナ ー と して献 腎 移植

術 を 施 行 し た.血 液 型 はA型,Rh(+)の 同 型 で

HLAク ラ ス1ミ ス マ ッチ1,ク ラスllミ スマ ッチ0

で あ っ た.総 阻血 時 間 は12時 間8分 で あ った,

入 院 時 現 症:身 長171cm,体 重59kg,血 圧140/

70mmHg.

入 院時 検 査 成 績:WBC6,200/mm3,Hb9.5g/dl,

Ht28.6%,BUN86mg/dl,Crl5.Omg/dl,抗

GBM抗 体 く5EU/ml.

臨床 経 過:免 疫抑 制剤 は,シ ク ロス ポ リ ン360mg/

日,メ チ ル プ レ ドニ ゾ ロ ン60mg/日,ア ザ チ オ プ リ

ン50mg/日,ミ ゾ リ ビ ン200mg/日 の4剤 にて 開 始

し,抗 リ ンパ 球 グ ロ ブ リ ン(ALG)1,000mgを14日

間使 用 した.術 後6日 目に は透析 離 脱 とな り,術 後30

日 目 に は ク レアチ ニ ン1.2--1.3mg/dlと 安 定 した.

腎 移 植 後 の100日 目,1年 目の 定 期 的 腎 生 検 で は拒 絶

反応,原 病 再 発 の 所 見 と もに な く,2000年9月 現 在 ク

レ ア チ ニ ン1.lmg/dlと 移 植 腎機 能 は 良 好 で あ る.

現在 の免 疫抑 制 剤 は シ ク ロス ポ リ ン250mg/日,シ ク

ロス ポ リ ンの トラフ 値80'-90ng/ml,メ チ ル プ レ ド
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Fig.1.Clinicalcoursea丘crtransplantation.Anti-GBMantibody:anti-glomcrular

basementmembraneantibody,ALG:anti-lymphocyteglobulin.

ニ ゾ ロ ン4mg/日,ア ザ チ オ プ リン50mg/日,ミ ゾ

リ ビ ン200mg/日 で あ る.抗GBM抗 体 は 低 値 の ま

まで あ った(Fig.1).

考 察

Goodpasture症 候 群 は,糸 球体 腎 炎,肺 胞 内 出 血,

抗GBM抗 体 を3主 徴 と す る 疾 患 で あ り,1919年

Goodpastureに よ り初 め て 報 告 さ れ た.急 速 進 行 性

糸球 体 腎 炎 の経 過 をた ど り,約50%に 透析 療 法 が 必要

とい わ れ るD腎 機 能 に 関 す る予 後 か ら も,Good-

pasture症 候 群 も例 外 で は な く腎移 植 術 の 適 応 で あ る

と考 え られ る.し か しなが ら,全 身性 エ リテマ トー デ

ス2)な どの ほ とん どの 自己 免 疫疾 患 が そ うで あ る よ う

に,予 後 や 腎移 植 の 成績,と りわ け免 疫抑 制 剤 の標 準

的 な使 用方 法 に関 す る各 施 設 で の まと ま った デ ー タが

少 な く,未 だ確 立 され た治 療 方法 に は至 って い ない.

と りわ け,Goodpasture症 候 群 は 非 常 に稀 な疾 患 で

あ る.日 本 移 植 学 会 が1987年 に レシ ピエ ン トの原 疾患

を集 計 報 告 して い る が3),そ の 他,不 明 に含 まれ て い

る可 能性 が あ るが,わ れ われ の調 べ 得 た か ぎ りで は報

告 は な か っ た.そ の後 の 集計 報告 は ない,

Haubitzら4)は,8例 のGoodpasture症 候 群 に対

して 腎移 植 術 を施行 して そ の 良好 な成 績 を報 告 して い

る.動 脈 血 栓 症 や拒 絶 反 応 の た め3例 に移植 腎 機 能 の

廃 絶 が み られ,3年 生 着率88%,原 病 再 発 に関 して は

1例 もなか った と報 告 して い る.免 疫抑 制剤 の使 用量

は,標 準 的 か や や多 い量 を推 奨 して お り,筆 者 ら も同

様 な考 えで あ る.

原病再発が少ない理由としては,シ クロスポリンや

タクロリムスがBリ ンパ球やTリ ンパ球の活性化 を抑

制するためとしている5)腎 移植術を行う時期に関し

ては,必 要であれば移植前に固有腎摘6),血 漿交換7)

を行い,抗GBM抗 体が感度以下であることを数カ

月確認することを条件としてあげている.

結 語

Goodpasture症 候 群 に対 し て献 腎 移 植 術 を施 行 し

た.移 植 前,移 植 後 を 通 し て抗GBM抗 体 は 低 値 の

ま まで あ っ た.Goodpasture症 候 群 に よ る腎 不 全 に

対 して腎 移植 を施 行 して,良 好 な結 果 が得 られ た.

本論文の要 旨は第50回 日本泌尿器科学会西 日本総会におい

て発表 した.
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