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6才で胆石症を合併した遺伝性球状赤血球症の 1例
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A 6-year-old boy was admitted for anemia and jaundice. Like his father, he was diagnosed 

as hereditary spherocytosis. Abdominal ultrasonography suggested the existence of cho-

lelithiasis. Splenectomy and simultaneous cholecystectomy were perfoロnedwith favourable 

results. Cholelithiasis seldom appears in the children aged 10 years or less, even if it is associated 

with hereditary spherocytosis. As being non-invasive, meanwhile, abdominal ultrasonography 

can be performed even for children without fear. In diagnostic case of hereditary spherocytosis, 

it is important to investigate by means of abdominal ultrasonography whether or not 

cholelithiasis is associated with. 

は じ めに
遺伝性球状赤血球症の 1例を経験したので，若干の文

献的考察を加え報告する．

遺伝性球状赤血球症は，先天性溶血性貧血の代表的

疾患の 1つである．貧血・黄痘・牌腫を 3主徴とする
症

が，従来本症には胆石症が合併しやすいとされている． 症 1911 6才，男子

一方小児の胆石症は比較的稀な疾患であり，とりわけ 主訴顔色不良

10才以下では，遺伝性球状赤血球症に合併する例も報 家族歴祖父：胆石症

例

告例は少ない．最近我々は， 6才で胆石症を合併した 父：遺伝性球状赤血球症にて牌摘をうけてい
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る．

既応歴特になし

現病歴 昭和60年8月初旬，風邪および顔色不良にて

近医を受診し，貧血と黄痘を指摘された．精査のため，

当院小児科入院となる．

現症身長 119cm.体重 21kg.眼球結膜IC黄痘，

眼険結膜lζ貧血を認めた．心・肺IC異常なし．腹部で

は右季肋部lζて肝を 2横指触知し，友側腹部lζて牌を

4横指触知した．

検査成績

末梢血液所見で赤血球 242×104/mm3と貧血を認

め，生化学検査では，総ピリルビ、ン 6.Omg/dl，間接

ビリルビン 5.6mg/dl と間接型優位の上昇を認めた

（表 1）.末梢血塗抹標本像は，中心lζ陥凹のない小型

の球状赤血球spherocyteで占められていた（図 1).

赤血球抵抗検査で，抵抗の減弱を認め，自己溶血試験

lζて，溶血の元進およびクソレコース添加による溶血の

軽減を認めた.s1cr による赤血球寿命は，半減期4.5

日と短縮し， CoombsTestは，直接・間接とも陰性

であった（表 2). 

画像診断

腹部超音波診断，経静脈的胆道造影にて，胆嚢内iζ，

胆石の存在が示唆された（図 2' 3 ). 

表 1 検査成績（1)

WBC 76×102 

RBC 242 × 10• 

Hgb 7. 7 g/dl 

Hct 22. 5% 

MCV 93μ.3 

MCH 31. 8pg 

MCHC 34.2% 

Plat 195×103 

総蛋白 6. 2 g/dl 

A/G比 1.77 

ALP 6.8KAU 

GOT 22KU 

GPT 16KU 

LAP 74GRU 

LDH 694WU 

y-GTP 2mU 

ChE 0. 72LIPH 

T. BIL 6. 0 mg/di 

D. BIL 0. 4 mg/dl 

I. BIL 5. 6 mg/dl 

ハプトグロビン

84.6mg/dl 

（基準値
108～224 mg/dl 

BUN 12 mg/dl 

Cr 0. 7mg/dl 

Na 135 mEq/l 

K 3.6mEq// 

Cl 105 mEq/l 

Fe 123 μ,g/dl 

TIBC 290 μ,g/dl 

Cu 119 μ,g/d/ 

以上より胆石症を合併する遺伝性球状赤血球症と診

断し，貧血および黄痘の改善のために牌摘と，胆石症

に対して胆摘を同時に施行するととにした．

手術所見

手術は，昭和60年11月15日，上腹部正中切開により

開腹施行した．開腹するに腹水はなく，牌は著明lζ腫

大し，胆嚢は内部lζ結石を触知したが炎症は認めなか

った．

摘出標本

牌： 380g. 17×10×5cm.と麗大し修血を認む

胆嚢： 6×3cm.組織学的変化なし

胆石：胆嚢内に黒色の結石を認める．成分分析；コ

レステロール18%，ピリルピンカルシウム82%のビリ

ルヒ‘ン系石（図4)

術後経過

術後，すみやかに貧血・黄痘は改善され，第22病日

軽快退院した．

考 察

遺伝性球状赤血球症は，末梢血iとて球状赤血球をみ

る先天性溶血性貧血の代表的疾患の 1つである．厚生

省特定疾患溶血性貧血調査研究班の臨床統計7）による

と，先天性溶血性貧血のわが国における発病率は，

表2 検査成績（2)

赤血球抵抗検査

患者 対照 正常値

最小抵抗 0.50銘 o.44% 0.44～o. 42$ぢ

最大抵抗 0.42$ぢ o.34労 0.34～0.32% 

抵抗幅 0.08% 0.10；ぢ 0.08～0.12；ち

自己溶血試験

無 添 力日 JL 進

グルコース添加 かなり軽減する

s1cr赤血球寿命

Tl/2=4. 5日（正常値25～32日）

Coombs test 

direct （ー）

indirect （ー）

Ham test （ー）

Sugar water test （一）

骨髄像

erythroid hyperplasia 
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図 1 末梢血塗抹標本像

図2 腹部超音波像



6才で胆石症を合併した遺伝性球状赤血球症の 1例 799 

図3 経 静脈 的 問道造 影 像

・・...・aI'• 

図4 摘出標本
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100万対5,7ー20.3で，そのうち遺伝性球状赤血球症は

約72$ちとなっている．遺伝学的には， 37~ぢは常染色体

性優性遺伝の形式をとるが不明例も多い日．赤血球の

膜異常による Na透過性の冗進のため赤血縁が球状を

呈するとされるが，生化学的には単一の病因に由来す

るとは限らず，櫨3》はその病因lζ関しては不均一な疾

患群の集まりである可能性が強いとしている．

球状赤血球は，易変形能低下のため牌において停滞

・破壊されやすく，臨床症状としては，貧血・黄痘・

牌腫を3主徴としており，乙れらは牌摘によりすみや

かに改善するM 》．症状の発現および程度には個々の症

例により著しい差がみられ，小峰ら日 iζよれば，発症

年令は， O才で14.6%,10才までに39.4%,40才まで

に91.9%となっている．

一方，胆石症の合併は，従来よりよく知られており，

Bates G2》は43鉱石川ら4》は46%と報告している．

その合併率は，年令と共iζ増加するとされており，と

りわけ10才を超えると高率で，石川｜ら＂は， 0～9才

では0.4%であるのに対し， 10～19才では43%として

いる．

胆石の種類としては，ピリ Jレピン系石が多く，成因

としては，本症における溶血の冗進および持続期間が

関与するとされている＂＇＂＇・

一般に，心児の場合，胆石症は稀な疾患であるため

に，見逃されているととが少なくないと考えられ，腹

痛などの症状がなければ，十分な検索がなされていな

い場合が多い10＇.しかし，遺伝性球状赤血球症と診断

され牌摘を施行する場合には，小児の症例であっても

胆石症の有無を十分精査すべきである8＇，腹部超音波

診断は，非侵襲的で，小児IC対しでも比較的容易に施

行できるので有用ある．

合併する胆石症に対して，無症状であるからといっ

て放置すべきではない．なぜならば，本症に合併する

胆石はその多くがピリルピン系石であり，胆嚢炎・胆

管炎を起ζ しやすいからである．若年者で胆嚢炎のな

い胆嚢内結石lζ対しては，胆嚢切開・採石術が良いと

する報告I) もあるが，術野の汚染や術後胆嚢炎などの

危険があり胆嚢摘出術の方が好ましいと考えられる．

また，牌摘後ICは，溶血充進機転が解消されるので予

防的な胆摘は，無意味である．

結 語

6才で胆石症を合併した遺伝性球状赤血球症の 1例

を経験した．牌鏑および胆捕により術後経過良好であ

った．腹部超音波診断が，小児胆石症の発見に有用で

あった．

尚，本稿の要旨は，第139回近畿外科学会において

発表した．
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