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研究要旨： 

自己免疫性急性肝不全の短期予後は不良であるが, 回復例の長期経過（長期予後）

は明らかとなっていない．今年度, われわれは自己免疫性急性肝不全回復例の長期

経過に関する検討を行った．自己免疫性急性肝不全/遅発性肝不全における肝関連死

発生/肝移植施施行率は 1年 44％, 5 年 44%, 10 年 44％であり, 急性肝不全/遅発性

肝不全回復例の長期予後は良好であった．自己免疫性急性肝不全/遅発性肝不全診療

における急性期治療の重要性が示唆される． 
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Ａ．研究目的 

自己免疫性急性肝不全の短期予後は不良

である．一方で自己免疫性急性肝不全回復

例の長期経過（長期予後）は明らかとなっ

ていない．今年度, われわれは自己免疫性

急性肝不全の長期経過を明らかにすること

を目的とした検討を行った． 

 

Ｂ．研究方法 

2000 年から 2017 年まで当科で診断した自

己免疫性肝炎（AIH）のうち，自己免疫性肝

炎の診断指針・治療指針（2013 年）の診断

基準を満たす症例を対象として ALF 群（急

性肝不全/遅発性肝不全）, AH 群（急性肝

炎）, CH 群（慢性肝炎）, LC 群（肝硬変）

に分けて肝関連死/肝移植, 全生存率, 再

燃, 肝細胞癌, 日和見感染, ALF 群の肝萎縮

例の経過に関する検討を行った．再燃は他

に原因のない ALT 上昇（>80 IU/L）とし

た． 

 

Ｃ．研究結果 

対象は 111 例（年齢中央値 60 歳, 女性 92

例）, 急性肝不全 26 例（非昏睡型 14 例，

昏睡型 12例），遅発性肝不全 4例で, 各群

（ALF/AH/CH/LC） 30/31/38/12 例であっ

た．各群の ALT, T-Bil, PT%, IgG の中央値

は 359/510/170/99 U/L, 17.1/2.5/0.9/0.9 

mg/dL, 30/83/94/77%, 

2473/1679/2328/2399 mg/dL であった．抗核

抗体陽性率は各群 97/97/97/100%であった．

肝生検は各群 83/83/100/92%で施行された．

ステロイドは各群 97/94/74/67%で投与され

ALF 群ではステロイドパルスが 72％で施行

された．各群の経過観察期間の中央値は

467/1480/1615/3565 日で， 経過観察期間内

に肝関連死/肝移植は各群で 15/0/0/1 例, 

全死亡は 12/1/0/3 例に認められた（表 1）. 

Kaplan-Meier 法による各群の肝関連死/肝移

植の累積発生率（図 1）は 1年 44/0/0/9%, 
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5 年 44/0/0/9%, 10 年 44/0/0/9%, 全生存

率（図 2）は 1年 56/100/100/92%, 5 年 

56/96/100/83%, 10 年 50/96/100/83%, 日和

見感染症の累積発生率（図 3）は 1年 

24/0/0/0%, 5 年 24/0/3/0%, 10 年 

24/0/6/0%, 肝細胞癌（図 4）の累積発生率

は 1年 0/0/0/0%, 5 年 0/0/0/0%, 10 年 

0/0/8/17%であった. 再燃（図 5）は各群

29/16/11/18%で認められた. ALF 群の CTLV

は 743±223 cm3, CTLV/SLV 比は 0.76±0.23

で，肝萎縮は 17例で認められた. 17 例中 5

例が内科的治療で回復し, CT での経過観察

を行った 3例中 2例では肝萎縮からの回復

が認められた． 

 

Ｄ．考察 

自己免疫性急性肝不全/遅発性肝不全の肝

関連死/肝移植は急性期に認められ, 回復例

の長期予後は良好であった．また移植例を

含めた急性期以降の全生存率も概ね良好で

あり, 自己免疫性急性肝不全/遅発性肝不全

における急性期治療の重要性が強調される

結果であると考えられる．回復例では再燃

も少なくなく，長期管理において留意すべ

き点である． 

 

Ｅ．結論 

 自己免疫性急性肝不全/遅発性肝不全から

回復例の長期予後は良好であった．自己免

疫性急性肝不全/遅発性肝不全診療における

急性期治療の重要性が示唆される． 
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表 1. 各群の背景, 治療内容, 転帰 

  ALF AH CH LC 

n 30 31 38 12 

Age (years)* 54 [44, 61] 60 [50, 69] 63 [54, 70] 64 [60, 69] 

Female** 24 (80) 23 (74) 34 (89) 11 (92) 

AIH Japan criteria**     

      Typical 25 (83) 27 (87) 34 (90) 11 (92) 

      Atypical 5 (17) 4 (13) 4 (10) 1 (8) 

ALF** 26 (87) - - - 

    without coma  12 (40) - - - 

    with coma 14 (47) - - - 

LOHF** 4 (13) - - - 

AST (U/L)* 412 [196, 665] 385 [246, 694] 149 [104, 275] 122 [67, 144] 

ALT (U/L)* 359 [251, 511] 510 [353, 752] 170 [116, 403] 99 [40, 146] 

T-BIL (mg/dL)* 17.1 [11.3, 21.8] 2.5 [1.2, 6.7] 0.9 [0.8, 1.3] 0.9 [0.9, 1.2] 

ALP (U/L)* 471 [371, 566] 471 [390, 648] 375 [307, 501] 397 [298, 423] 

ALB (g/dL)* 3.0 [2.6, 3.4] 3.8 [3.4, 4.1] 3.9 [3.7, 4.4] 3.7 [3.3, 4.0] 

PT (%)* 30 [19, 44] 83 [69, 102] 94 [84, 106] 77 [70, 105] 

PT-INR* 2.10 [1.74, 2.52] 1.07 [1.01, 1.16] 1.02 [0.95, 1.11] 1.09 [1.04, 1.34] 

IgG (mg/dL)* 2473 [1974, 3041] 1679 [1546, 2560] 2328 [1982, 2813] 2399 [2093, 2991] 

IgG, ≥ 1.1xUNL** 24 (80) 14 (45) 33 (87) 9 (75) 

ANA, ≥ x40** 29 (97) 30 (97) 37 (97) 12 (100) 

ASMA, ≥ x40** 9/28 (32) 12/26 (46) 14/24 (58) 3/5 (60) 

LKM-1(+)** 0/19 (0) 0/13 (0) 0/9 (0) 0/2(0) 

HLA-DR4(+)** 10/17 (59) 9/16 (56) 2/2 (100) 1/1 (100) 

AMA/AMA-M2(+)** 5/29 (17) 2/29 (7) 4/34 (12) 0/11 (0) 

Liver biopsy** 25 (83) 26 (83) 38 (100) 11 (92) 

Histological 

diagnosis** 
    

    CH 7/25 (28) 18/26 (69) 35/38 (92) 11/11 (100) 

    AH 6/25 (24) 8/26 (31) 1/38 (3) 0 (0) 

    SMN 3/25 (12) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 

    MN 9/25 (36) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 

    ND 0 (0) 0 (0) 2/38 (5) 0 (0) 

Onset to biopsy (day)* 46 [27, 74] 55 [29, 115] 261 [79, 683] 131 [89, 1077] 

CS** 29 (97)  29 (94)  28 (74)  8 (67)  

    MPSL, 

1000/500mg  
21/29 (72) 1/29 (3) 0/28 (0) 0/8 (0) 

    PSL, ≥ 30mg  8/29 (28) 16/29 (55) 16/28 (57) 6/8 (75) 
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    PSL, <30mg  0/29 (0) 12/31 (41) 12/28 (43) 2/8 (25) 

UDCA ** 13 (43)  27 (87)  34 (90)  11 (92)  

AZP ** 4 (13)  1 (3)  2 (5)  0 (0)  

Follow (days)*  467 [23, 3070] 1480 [806, 2106] 1615 [1018, 3679] 3565 [1474, 5169] 

Outcome**     

   Alive 14 (46) 17 (97) 18 (100) 9 (75) 

   LT 4 (13) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 

   Death 12 (40) 1 (3) 0 (0) 3 (25) 

       Liver related 11/12 (92) 0/1 (0) 0 (0) 1/3 (33) 

       Other 1/12 (8) 1/1 (100) 0 (0) 2/3 (67) 

Opportunistic 

infection** 
6 (20) 0 (0) 2 (5) 0 (0) 

HCC** 0 (0) 0 (0) 2 (5) 2 (17) 

* Median [IQR], ** Number (%) 
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図 1．肝関連死/肝移植の累積発生率 

 

図 2．全生存率 
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図 3．日和見感染の累積発生率 

 

図 4．肝細胞癌の累積発生率 
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図 5．ALT の経過 

 


