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オスラー病, すなわち遺伝性出血性末梢血管拡
張症 (������������������������������������
���) は常染色体優性遺伝形式をとる血管疾患
である｡ 再発性鼻出血, 多発性末梢血管拡張, 内
臓血管奇形, 家族歴のうち,  つに該当すること
で臨床診断される (!"�����診断基準)#)｡ 有病
率は$%%%～&%%%人に'人で(), 島根県では約#%%名
程度の患者数が推定されるが, 診断患者は極めて
少なく, 早期診断・治療介入と継続的なフォロー
体制の確立が望まれている))｡ オスラー病は�*+
βのⅢ型受容体 ,�������の遺伝子異常による
�����-�#, Ⅰ型受容体./01#の遺伝子異常に
よる�����-�(が多くを占め, 局所療法の限界
を示す重症例も存在する()｡ 今回, 島根大学医学
部付属病院の病歴調査により, 高度貧血・意識消
失を伴う難治性鼻出血, 難治性消化管出血を繰り

返したオスラー病の'症例を経験したので報告す
るとともに, 最新の知見について概説する｡

 !

症例：2(歳 ((%%3年現在), 男性
主訴：難治性鼻出血
生活歴：日本酒半升4日 (～5&歳), 喫煙3%本4日
(～5&歳6
家族歴：祖父・次男・三男・孫二人：鼻出血,
母：胆石, 脳出血
現病歴：)&歳より反復性鼻出血, 貧血で時々輸血
を受けた｡
5%歳 (#77() より鼻出血, 黒色便を再々認めた｡
5(歳頃 (#773) オスラー病と診断｡ 頻回に上部

消化管出血を認め, 外来で輸血を受けた｡ 意識消
失発作にて近医に －8回入院｡
5&歳 ((%%%) 8月, 慢性膵炎急性増悪にて近医

入院加療｡ 9月, 肺炎にて入院中, 慢性膵炎増悪,
多発性胃潰瘍, 高度貧血 (�:3;%�4��) を来し,
<月島根大学附属病院へ転院｡ 内視鏡的逆行性胆
道ドレナージ中に大量の鼻出血を来し中止となっ
たが, その後膵炎は軽快し退院した｡ 胃カメラで
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