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全身性アミロイド症16剖検例の臨床病理学的研究
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　　　Aclinico・pathological　study　of　16　cases　of　generalized　amyloidosis　autopsied　at　Shinshq　Uni・

versity　School　of　Medicine　during　the　thirty－year　period　from　1952　to　1982　was　carried　out　to

clarify　a　trend　o正generalized　amyloidosis　in　Nagano　prefecture　where　there　exists　a　colony　of

patients　with　familial　amyloidosis．

　　　The　cases　co1ユsisted　of　amyloidosis　with　multiple　myeloma（4　cases），　primary　amyloidosis（6　cases）

and　familial　amyloidosis（6　cases），　but　no　secondary　amyloidosis　was　included　in　this　series．　All

of　the　cases　revealed　marked　cardiac　hypertrophy（280－830g，　average　457g）and　diffuse　deposition

of　amyloid　in　the　heart，　kidneys，　spleen，　pancreas　and　thyroid　gland，　espscially　in　the　vessel

wall　of　these　organs．　The　deposited　amyloid　proteins　in　these　cases　were　resistant　to　treatment

by　potassium　permanganate　prior　to　Congo　red　staining．　Giant　cell　reaction　to　the　amyloid　sub－

stances　was　observed　extraordinarily　il1．three　cases　of　amyloidosis　with　multiple　myeloma．　In

the　cases　of　primary　amyloidosis　the　amyloid　depositien　was　more　preminent　in　the　organs　of　the

reticuloendothelial　system　than　in　the　other　two　types　of　amyloidosis，　Clinical　sympしoms　from

peripheral　nerves　and　the　alimentary　tract　were　the　most　frequent　in　familial　amyloidosis，　which

as　expected　revealed　considerable　alnyloid　deposition　in　peripheral　nerves　but　not　in　other　gene・

ralized　organs．　The　present　study　a正so　indicated　that　atrophy　of　the　liver　might　1〕e　characteristic

in正amilial　amyloidosis．

　　　In　addition，　a　comparative　examination　of　the　extent　of　amyloid　deposition　in　the　stomach

and　rectum　suggested　that　the　stomach　is　a　more　effective　organ　for　the　detection　of　amyloid

deposition　in　biopsy　specimens　than　the　rectum．　Shinshu　Med．ノリ8ヱ：551－561，ヱ988

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（Received　for　publication　August　3，1983）
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糧・発地・藤原・石亀

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　れ6例ずつであり，続発性ア症と考えられる例はなか
　　　　　　　　　　1　はじめに　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　った（Table　1）。

　　アミロイド症（以下ア症と略す）はアミロイドと呼　　　B　方　法

　ばれる物質が諸臓器に沈着する代謝性疾患である。今　　　　1　剖検記録に基づく臨床事項と病理学的事項との

　日では，主として免疫学的な観点から研究が進められ　　対比。

1　ると同時に，家族性ア症に関しては，神経学的な研究　　　2　アミPイドの検出は，HE，　PAS，アルヵリコ

　も活発に行われている。全身性ア症は，それほど頻度　　ンゴーレヅドおよびチオフラビンT染色を用い，光学

　の高い疾患ではないが，長野県には家族性ア症の発生　　顕微鏡，蛍光顕微鏡ならびに偏光顕微鏡で観察した。

　地域もあり，長野県におけるア症剖検例の契状を明ら　　　3　特に生検の価値を考えて，胃および大腸粘膜の

　かにするため，以下の検討を行った。すなわち，信州　　アミロイド沈着の程度を比較した。

　大学で剖検された全身性ア症16例について，各病型に　　　4　Wrightらの方法1）に準じて，過マソガン酸力

　おけるアミPイドの沈着部位，程度などを検索し，さ　　　リウム前処理によるアミロイドの染色性を検討した。

　らに臨床所見，経過などと沈着の程度との関係を分析
　した。また，生検の診陥値と過。ンガン酸カリウ。　　　　皿結　果

　前処理コソゴーレヅド染色によるアミロイドの分類に　　　A　臨床所見

　ついて検討したので報告する。　　　　　　　　　　　　　1　骨髄腫に合併するア症：全例に貧血があり，ま　　　，

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　た症例の半数以上にみられる所見として，腰痛，尿失

　　　　　　　　ll欄と方法　　　　禁，鋤不振藩b，魁，呼吸困難，勧縢よび

　A　検索症例　　　　　　　　　　　　　　　　　心電図異常などがあげられる。

　信州大学のこれまでの剖検例4，450例中に限局性ア　　　2　原発性ア症：全例に心電図異常があり，次いで

症を含めて22例（0．49％）のア症があったが，そのう　　脱力，水腫，発熱および呼吸困難，胸痛，咳鍬などの

ち，今回の検索対象となり得る全身性ア症は16例であ　　呼吸器症状が目立っ。

った。この16例のア症のうち，多発性骨髄腫に合併す　　　3　家族性ア症：主として筋萎縮，運動失調，知覚

るア症は4例，原発性ア症および家族性ア症はそれぞ　　減弱・頭痛・尿失禁などの神経症状が特徴的である。

Table　l　Summary　of　the　exarnined　cases　　　　　　　　　　　　　　　　　　　｝

…h・1・9・cal　d・・g・・…　C・・e・N・・A・・（・）・・x呈黙鵬爵・・use・・dea・h

　　　　　　　　　　　　　　　1　　61M　　3　　 Respiratory　failure

Amyloidosis　with　multiPle　2　　56　M　　O．9　　Cardiac　failure

　myelorna　　　　　3　　58　M　　8．3　　Uremia
　　　　　　　　　　　　　　　4　　　　65　F　　　　　l　　　　　　Rupture　of　the　stomach

　　　　　　　　　　　　　　　5　　60M　　5，4　　Cardiac　failure
　　　　　　　　　　　　　　　6　　52M　　8．9　　？
　．　　　．　　　　7　　54M　　1．1　　Cardiac　failureP「1ma「y　amy1°1d°sis @　8　45　M　　、．9　　M。1。。，，iti。。　　　　’

　　　　　　　　　　　　　　　9　　47M　　l　　　Cardiac　failure
　　　　　　　　　　　　　　　10　　　　　　　68　　F　　　　　　　　2．7　　　　　　　　Cardiac　failure

　　　　　　　　　　　　　　　11　　32M　　8．9　　Cardiac　failure
　　　　　　　　　　　　　　　12　　　　41　F　　　　　4．10　　　　Malnutrition

・・mili・1・my1・・d・… 1：19　櫨器、t、。n

　　　　　　　　　　　　　　　15　　45M　　5．8　　Cardiac　failure
　　　　　　　　　　　　　　　16　　　　　50　F　　　　　14．1　　　　　Uremia
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Table　2　Clinical　findings　in　the　examined　cases

鑑濃゜器。濃…m・・y・my1・・d・…　F・mili・1・m・1・・d・s・・

12345678910111213141516
Loss　of　body　weight　　　－　一　一　一　　　一　一　一　一　一　一　　　一　十　十　十　一　十

Asthenia　　　　　　　　　　－　十　一　一　　　一　十　十　十　十　十　　十　一　一　十　十　十

Anorexia　　　　　　　　　　十　十　一　十　　一　一　十　一　十　一　　　十　十　十　十　十　一

Nausea　or　vomiting　　　　十　一　一　十　　一　一　一　一　十　一　　十　十　十　十　十　十

Constipation　　　　　　　　　　　　　－　　一　　一　　十　　　　一　　一　　一　　一　　一　　一　　　　十　　一　　十　　十　　十　　十

Diarrhea　　　　　　　　　　　－　一　一　一　　　一　一　一　十　一　一　　　十　　一　十　十　十　　十

Dyspnea　　　　　　　　　　　－　十　一　十　　　十　一　一　　一　　十　　十　　　一　　一　　一　一　　一　　一

Chest　pain　　　　　　　　　　　　　－　　一　　一　　一　　　　一　　一　　十　　十　　十　　一　　　　一　　一　　一　　一　　十　　一

Cough　　　　　　　　　　　　　　　十　　・一　　一　　一　　　一　　一　　一　　十　　十　　十　　　 一　　一　　一　　一　　一　　一

〇rthostatic　syncoPe　　　　　－　　一　　一　　一　　　　一　　m　　一　　一　　一　　一　　　　一　　一　　m　　－　　十　　H

Hypalgesia　　　　　　　　　－一一　一　十　一　　　一　一　一　　十　一　一　　　十　　”一一　十　一　　十　十

Headache　　　　　　　　　　＿　．．一　＿　＿　　　＿　＿　＿　十　＿　＿　　　十　十　十　＿　十　十

Incontinence　of　urine　　　　十　　一　　十　　一　　　 一　　一　　一　　一　　一　　一　　　 十　　十　　十　　一　　十　　十

Edema　　　　　　　　　　　－　十　一　一　　十　一　十　一　十　十　　一　一　一　十　十　十

Arrhythmia　　　　　　　　－　＿一　＿　＿　　十　＿　＿一　＿　＿　＿　　十　＿　十　＿　十　＿

Bradycardia　　　　　　　　　＿　　＿　　＿　　＿　　　十　　＿　　＿　　＿　　＿　　＿　　　十　　＿　　＿＿　＿　　十　　＿

Hypertension　　　・　　　　　　一　　一　　一　　一　　　　十　　一　　十　　一　　一一　　一　　　　一　　m　　－　　一　　一　　一

Hypotension　　　　　　　　　　　－　　十　　一　　十　　　一　　十　　一一　　十　　一　　一　　　 十　　一　　十　　十　　一　　十

Abnormal1E，　C．　G．　　　　一　十　一　十　　十　十　十　十　十　十　　十　十　一　一　十　十

Anemia　　　　　　　　　　－　十　一　十　　一　一　一　一　一一　一　　一　十　十　一　十　一

Fever　　　　　　　　　　　　　　　十　　一　　一　　一　　　一　　一　　十　　十　　一　　十　　　一　　一　　十　　一　　一　　一

Muscle　atrophy　　　　　＿　＿　＿　＿　　＿　＿　＿　＿　＿　＿　　十　十　＿　十　＿　十

Ataxia　　　　　　　　　　　－　一　一　一　　一　一　一　一　一　一　　　十　十　一　十　一　十

Lumbago　　　　　　　　　十　一　十　一　　一　一　一　一　一　一　　一　一　m　一　nd　一

また食欲不振，悪心，嘔吐，下痢および便秘などの消　　　心肥大が全例に存在するが，ことに原発性ア症の心

化器症状がほかの2型より著明であり，全身衰弱，低　　肥大が著明で，症例9の心臓では830gに達している。

血圧および心電図異常も多い（Table　2）。　　　　　　　骨髄腫に合併するア症1例・原発性ア症3例に肝腫が

　B　臨床経過と死因　　　　　　　　　　　　　　　認められたが，家族性ア症では，肝は腫大せず，逆に

　1　罹病期間：骨髄腫に合併するア症および原発性　　萎縮しているものが3例あった。脾腫は各病型に1例

ア症は，年齢と経過がほぼ同様であるが，家族性ア症　　ずつ認められ，腎の腫大は家族性ア症1例，骨髄腫に

は比較的長い経過を示し，平均年齢もほかの2型より　　合併するア症2例に対し，原発性ア症が4例であった。

低い。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　甲状腺の腫大は原発性ア症3例，家族性ア症2例で，

　2　死因：骨髄腫に合併するア症は心不全，腎不全・　骨髄腫に合併するア症では甲状腺の腫大は認められな

呼吸不全および多量のアミPイドの沈着による胃破裂　　かった。リソパ節の腫大は，骨髄腫に合併するア症お

が1例ずつであった。原発性ア症は心不全によるもの　　よび原発性ア症で1例ずつみられ，家族性ア症では認

が4例で，死因の半数以上を占めていた。また全身衰　　められなかった。腹水と胸水は，原発性ア症と家族性

弱や原因の不明な例が1例ずつあった。家族性ア症は　　ア症のほとんど全例に認められ，その量は3，600rn1ま

心不全，腎不全および全身衰弱による死亡が各2例ず　　でであった。骨髄腫に合併するア症では腹水と胸水が

つであった。　　　　　　　　　　　　　　　　　各1例ずつで，ほかの2型に比べて少ない。消化管出

　C剖検所見　　　　　　　　　　　　　　　　IiLは，骨髄腫に合併するア症3例，原発性ア症4例，
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家族性ア症2例にそれぞれ認められた。全身褒弱およ　　程度であった。

倣麟害は家灘・症の方がほカの・型より圧倒的　靴管・胃・小」i易および大励麟したが，アミPt

，。多く，e，とんど全例嘲めら2’・tc（T・b1・3）。　イドの沈着はいずれも撒下組織の血鰹セこ最も購

D鰍学的所見　　　　　　で，次いで圃筋酬駐膜の順であ・た・しかL，症
心，腎，鵬甲状腺では全伽ア・・イドの傭を　例16醐外で，主としてli占灘板蹴着していた・沈

認めた．傭鍍購樋に舗する・症と原発性・　着の鍍は胃と小ll易ではほぼ同様であ・たが，大腸で

症がほぼ同撫あるが嫁族性・症は全体にほかの2蝟砒べてかなりの差異が認められた・その講田e：

型より鰻であ。た．しかし隊搬・症では末㈱ついては轍の項磁べる詠灘・症では湘】莫，

経への傭曙・い．　　　　　血龍および瀦囎への傭が触の2型よ購’
心，鯉や症例によらず，心隙下組継最も翻　が，ネ帷への麟カミ額であ・た（F19・1）・

な。，。イドの沈着が認めら批．心A・fi層内では冠状　香塚灘ア症全例滑髄圓こ合併するア症2例，

動脈を中心として，動脈壁調辺醸蹴着していた・原発性ア症4例にア・・イドの瀦が認められた・最

その程度は様々で，軽い例では心筋線維の間に僅かに　　も沈着の著明な部分が粘膜下組織で，次いで筋線維周

散見される程度であり，著しい例では心筋線維の変性，　囲の間質であった。

壊死あるいは消失がみられ，塊状のアミPイド沈着か　　　甲状腺：家族性ア症と原発性ア症では，アミ・イド

らなっていた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　沈着の部位とその程度がほぼ同様であり，血管壁とほ

月市・ア・Ptイドの瀦融鯉のみセ・限られていた　かの間質紛に傭力竃認められたが滑髄蛤倣

例は症例1・と・・で澗質の一部セ・溜めら2・kものは　る・症では，血鰹セ・限られ，ほかの間質に蹴着が

症例1と2であった。ほかの症例では血管壁とそのほ　　認められなかった。

かの問質にほ嗣綴蹴着してL・た。　　　髄源難・症全例滑鞭に翻「するア症2例
肝滑鞭蛤併する・症では，ア・・イドの傭　家灘ア症・例ecア・・イドの傭が認められた揃

は主として血髄。認められ，ほかの間質の部分には　都他の2型より沈着の殿と繊が購であ・た・

少ない．原難・症では，血髄とほカの間鄭分へ　な縁搬・症の髄で1ま・血鰹以外の部位蹴着

の沈着程度にほとんど差はなかった。家族性ア症では，　は認められなかった。

主として肝動羅蹴着し，それ以外の門催や間質　リン櫛源難ア症がほかの2型より傭の膿
にはアミロイドの沈着が認められなかった。また家族　　および程度が著明で，皿L管壁とリンパ濾胞に沈着が認

性ア症では，肝細胞の萎縮が著明で，ところどころ肝　　められた。

細胞の壊死や消失が認められ，ことに肝小葉の中心部　　　末梢神経：家族性ア症全例，原発性ア症2例にアミ

で強かった。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ロイドの沈着が認められた。骨髄腫に合併するア症で

　脾：骨髄腫に合併するア症および家族性ア症は，沈　　は神経への沈着はなかった。

湘位とその簸が類似しており，主として血管壁に　そのほか膀胱，膿および生殖器（男性は前立腺と

沈着しているのに対し源難ア症で1よ血管壁のほか　m丸女性は子宮とlyigm）などの血轡結舗織にも

に中心動脈關の白脾髄および赤且轍・も著明な騰　アミ財ドの傭が認められたが，その簸は撫で・

が認められた．症例8でばびまん性に沈着していた。　　病型において差は認められなかった（Tabエe　4）。

　腎：骨髄腫に合併するア症および原発性ア症では，　　　E　巨細胞反応について

血鰹への瀦湘立ち，糸球体と聯1管への瀦は　アミ可ドの沈翻位に巨細胞の出現することはき

比較的軽度であった。しかし，家族性ア症ではほかの　　わめて珍しいこととされているが，16例中3例に巨細

2型に反して，主として糸球体と尿細管に沈着し血管　　胞反応が認められ，3例とも骨髄腫に合併するア症で

壁への沈着は軽度であった。　　　　　　　　　　　　あった（Table　5）・巨細胞の出現した部位にアミロイ

　副腎：アミロイドの沈着は血管壁に最も著明で，次　　　ドの沈着が著明で，いわゆるアミロイド塊がたくさん

いで髄質と皮質であった。しかし家族性ア症では大部　　認められた。これらのアミロイド塊の周辺，または内

分の症例が血管壁だけに限られていた。　　　　　　　部に多数の異物型の巨細胞が認められた。症例3と4

　膵：大部分の例で主として血管壁に沈着していたが，　では巨細胞の胞体内にアミロイドが証明された（Fig・

症例5と1・では血鯉とほかの間質への沈着がほぼ同　2）．そのほか巨細胞醐肌た部位にリンパ球とヲ瀕
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Table　5　Sites　revealing　giant　cell　reaction　to　amyloid　substances

　　　　　ill　cases　of　amyloidosis　with　multiple　myeloma

Case　No．　　　　　　　　　　　　　　　　　Sltes

2　　　　　　Heart（myocardium，　A．　coronaria），　branches　of　A．　renalis，

　　　　　　　A．hepatica　and　A．　pancreatico－duodenalis

3　　　　　　Bone　marrow（sternum）

4　　　　　　Heart（myocardium，　A，　coronaria），　aorta，　brarlches　of　A．

　　　　　　　hepatica，　A．　renalis，　A．　pu1皿onalis，　A．　cystica　and

　　　　　　　sul〕maエ1dibular　glands

Table　6　Amyloid　deposition　in　the　stomach　and　large　jntestine

Amyloidosis

　with　multiple　　Primary　amyloidosis　　Familial　amyloidosis

　myeloma

　1234　5678910　111213141516
Stomach　　Tm　　十　十　十　十　　十　一　十　十　一一・　十　　十　十　十　十　十　十

　　　　　　Ts　　　十　十　十　十　　　十　一　十　十　十　十　　　十　十　十　　十　十　十

Large　　　Tm　　十　十　十　十　　十　一　一　一　一　十　　一　一　十　十　一　十

　intestine　Ts　　十　十　十　十　　　十　一　十　十　十　十　　　十　十　十　十　十　十

Tm：Tunica　mucosa　’　一：negative

Ts：Tela　submucosa　十：positive

細胞の浸潤が認められた。　　　　　　　　　　　　　11，12，15は，それぞれ胃粘膜に沈着が認められたが

　F　生検について　　　　　　　　　　　　　　　　（Fig．5），大腸粘膜は陰性であった（Fig，6）。

　16例中13例について諸臓器の生検が行われていた。　　　G　過マンガン酸力リウム前処理コンゴーレッド染

同1例の重複も含めて，直腸5例，肝3例，リソパ節　　　　色について

2例，腓腹神経2例，骨髄2例および胃，顎下腺，皮　　　対照としては，アミロイドAA蛋白陽性の関節リュ

慮各1例ずつであった。このうち直腸，骨髄，リソパ　　ー一　Yチに伴う続発性ア症を用いた　（Fig．7，8）。

節と肝各1例が陰性で，陽性率は13例中11例（85％）　　Wrightら1）の方法に準じて，金例を過マンガン酸力

であった。現在では直腸生検がもっとも陽性率が高い　　　リウム前処理コソゴーレッド染色を行った結果，対照

とされているが，今回我々はこの16例について，胃粘　　を除いて，全例が抵抗性を示した。っまり，アミロィ

膜と大腸粘膜（直腸あるいはS字状結腸）へのアミロ　　ドが沈着している組織標本を過マンガン酸カリウム前

イドの沈着の程度を比較しながら検討した。骨髄腫に　　処理した後もコンゴーレッドに対する染色性を示した。

合併するア症では胃粘膜および大腸粘膜へのアミロイ

ド沈着の程度と分布がほとんど同撫あ。たが，原発　　　　「v考　察

性ア症および家族性ア症ではいずれも胃粘膜の方が大　　　我々は厚生省ア症研究班の分類基準2）を用いて，結

腸粘膜よりアミロイド沈着の程度が高かった。また胃　　核やリウマチなどの代表的な基礎疾患のないものを原

粘膜では最も沈着の薯明な部位が粘膜筋板であった　　発性ア症，家族歴のあるものを家族性ア症，骨髄に形

（Table　6）。症例16では主として粘膜筋板に沈着し，　　質細胞の増殖ないし顕微鏡下1こ200μ以上の腫瘤形成

粘膜下組織の血管壁および固有筋層には沈着が軽度で　　が認められたものを骨髄腫に合併するア症と分類した。

あった（Fig。3）。症例4では，固有筋層，粘膜下組織　　今回我々が検索した16例のうち，いわゆる続発性ア症

の血管壁および粘膜筋板に沈着が認められたが，粘膜　　と考えられる症例はなかった。また家族性ア症は全例

固有層には沈着はなかった（Fig．4）。症例7，8，9，　とも長野県上水内郡小川村を中心とする地域の症例で
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ある。偶髄腫について見ると，中川と山岸2）はその診　　ことに骨髄腫に合併するア症の場合はまれである。し

断基準として次のように述べている。①骨髄の形質細　　かし今回検索した16例中に3例が巨細胞反応を伴い，

胞百分率が15％以上であれば骨髄腫の可能性を疑い，　　かつ3例とも骨髄腫に合併するア症であることは特筆

②剖検材料の骨髄を組織学的に検索して200μ以上の　　に値する。また症例3と4では，巨細胞の胞体内にも

腫瘤形成性ないし均一増殖性の骨髄腫細胞が認められ　　アミロイドが証明された。巨細胞反応の機序について

た場舎，骨髄腫と決定するのが妥当と考えるとした。　　は，まだ不明であるが，Kawadaら4）は①アミロイド

症例4は骨髄形質細胞が均一性に増殖し，かつ明らか　　に対する異物反応，②アミ・イドと共存する他物質に

な異型性が認められたので，骨髄腫に合併するア症に　　対する反応，③巨細胞性血管炎の共存などを考えてい

分類した。従来，原発性ア症と骨髄腫に合併するア症　　る。巨細胞が出現する場合は，その部位に存在するア

は主として非定型的な臓羅に沈着するとされている。　　ミロイドが一般のアミロイドと異なる性質を持ってい

っまり心血管系，肺，平滑筋，雷，脂肪組織などに沈着　　るか，あるいは，巨細胞反応をおこさせるほかの物質

している例が多く，むしろ肝，脾，腎および副腎など　　が存在するかを示唆している。すなわち，①性質の異

の定型的な臓器には沈着が少ない。しかし今回検索し　　なるアミPtイドに対する反応，②アミ・イドと共存す

た原発性ア症と骨髄腫に合併するア症では，いわゆる　　るほかの組織成分に対する反応，③両者に対する反応

定型的な臓器と非定型的な臓器への沈着の差は認めら　　などが考えられる。

れなかった。続発性ア症では実質臓器，原発性と骨髄　　　ア症の臨床診断の一手段として生検が重視されてい

腫に合併するア症では，間葉系という沈着部位の違い　　る。生検部位について，肝，腎，皮麿，リンパ節・骨

は今日重視されていない3）。今回の16例の傾向から，　　髄，甲状腺，舌，歯肉，顎下腺，末梢神経，直腸など

①原発性ア症では，脾，リソパ節および骨髄などの網　　があげられるが，直腸生検が検出率も安全性も高いと

内系への沈着がほかの2型より著明であった。②家族　　されている。最近Ikedaら5）は家族性ア症における

性ア症では，末梢神経への沈着が署明で，また実質臓　　胃と直腸生検を比較し，胃生検の方がアミPイドの沈

器の萎縮，特に肝萎縮が特徴的であった．③骨髄腫に　　着が著明であると報告した。今回我々は16症例につい

合併するア症では，4例のうち3例が巨細胞反応を伴　　て，胃と大腸（直腸あるいはS字状結腸）におけるア

っていた。④症例や病型にかかわらず，共通の所見と　　ミPイド沈着の分布と程度を比較検討した結果・骨髄

しては，アミμイドが心血管系を中心として沈着する　　腫に合併するア症は胃と大腸への沈着はほとんど同様

ことである。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　であったが，原発性および家族性ア症では，粘膜への

　巨細胞反応を伴うア症の報告例はきわめて少ない。　　沈着は胃の方が陽性率が高くほとんど全例に認められ

Fig．1Case　11．　Marked　amyloid　depositio皿in　Auerbach’s　plexus　in　the　stomach．

　　　　Congo　red　stain，　×50

Fig．2Case　4．　Multinuclear　giant　cells　containing　amyloid　substance　in　the

　　　　myocardial　lesion．　Congo　red　stain，　×100

Fig，3Case　16．　Marked　amyloid　deposition　in　the　muscularis　mucosae　of　the

　　　　jejullum．　Collgo　red　stain，×50

Fig．4Case　14．　Marked　amyloid　deposition　in　both　the　muscularis　mucosae　and

　　　　arterial　wall　in　the　submucosa　of　the　jejunum．　Congo　red　stain，×50

Fig．5　Case　8．　Scattered　amyloid　depasits　i鳳the　propria　mucosae　of　the　stolnach．

　　　　Co且go　red　stain，　×50

Fig．6　Case　8．　Absence　of　amyloid　deposit　in　the　mucosa　of　the　sigmoid　colon。

　　　　CongQ　red　stain，　×50

Fig．7　Control　specimen　of　secondary　amyloidosis　with　rheumatoid　arthritis。　Note

　　　　gree皿to　yellow　birefringence　in　the　glomerulus．　Congo　red　stain，　polarized

　　　　light，　×100

Fig．8The　same　glomerulus　in　a　serial　section　as　Fig．7．　sublected　to　pQtassium

　　　　permanganate　before　staining　with　Congo　red．　Note　a　loss　Qf　birefringence．

　　　　Congo　red　stain，　polarized　light，　×100
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たのに対して，大腸では約半数に検出されたのみであ　　に対する反応は，Wrightら1）は19例（抵抗性17例，

　る。また胃粘膜では，粘膜筋板にアミPイドの沈着が　　混合型2例），荒木ら8）は1例（抵抗性），内野ら9）は

最も著明で・粘膜筋板のみに沈着しているといえる例　　7例（抵抗性5例，感受性2例），Fujihara10）は19例

　も認められた。このような成績から，直腸よりむしろ　　（抵抗性15例，感受性4例），磯部ら6）は16例（抵抗性），

胃の生検がより有効であると考えられる。　　　　　　　van　Rijswijkら11）をよ16例（抵抗性8例，感受性8例）

　最近では，アミロイドの主要タンパク成分をAAタ　　を報告している。van　Rijswijkら11）は，定型的な臓

ンパクとALタソパクに大別するが，前者は主として　　器に沈着した8例は感受性を示し，非定型的な臓器に

緯発性ア症，後者は主として骨髄腫に合併するア症と　　沈着した8例は抵抗性を示したと報告している。我々

原発性ア症であるとされている6）。1977年Wright　　の検索した6例の原発性ア症は，全例抵抗性であった。

　ら1）によって過マソガン酸カリウム前処理によるコソ

ゴーレッド染色が開発された。この方法によれば，A　　　　　Vまとめ

Aタンパクの沈着した組織がコンゴーレッドに対する　　　A　今回検索した全身性ア症の臨床病理学的な所見

染色性および緑色偏光を失い，つまり過マンガン酸力　　は，おおむね，次のごとくである。

リウム前処理に対して感受性を示し，非AAタソパク　　　1　共通所見：全例に心肥大があり，またアミロイ

はコソゴーレッドに対する染色性と緑色偏光を保っ。　　　ドの沈着は，心，腎，脾，膵，甲状腺で全例に認めら

すなわち・過マソガン酸カリウム処理に対して抵抗性　　れ，組織学的には血管系が主体であった。

を示す。また家族性ア症に関しては，van　Rijswijk　　　2　骨髄腫に合併するア症：臨床所見としては，骨

と　v狐Heusde17）はポルトガル型2例，フィソラ　　髄腫としての所見が中心であった。4例のうち，3例

ンド型1例，荒木ら8）は熊本県の家族性ア症8例では，　に巨細胞反応を認めた。巨細胞反応については，④

過マンガン酸カリウム前処理に対して抵抗性であった　性質の異なるアミロイドに対する反応，⑤アミロイ

と報告している。我々の検索でも，全例過マンガソ酸　　　ドと共存するほかの組織成分に対する反応，＠　両者

カリウム前処理に対して抵抗性であった。家族性ア症　　に対する反応などが考えられる。

では，今までに報告された症例と異なる地区の症例で　　　3　原発性ア症：呼吸器系症状，発熱，浮腫，肝腫，

あるが，van　Rijswijkとvan　Hewsdeコ7）や荒木　　腎腫大が目立つ臨床所見であった。心肥大および心電

ら8）の報告と同様な結果を得た。すなわち家族性ア症　　図異常は全例に存在した。沈着は脾，リソパ節と骨髄

では，非AAタソパクであると考えられる。骨髄腫に　　などの網内系がほかの2型より著明であった。

合併するア症のタンパクに関しては，Wrightら1）は　　　4　家族性ア症：末梢神経への沈着が著明で，全身

5例，内野ら9）は6例，Fujiharalo）は11例，磯部ら6）　　的にはほかの2型より軽い。平均年令が若く，比較的

は11例，van　Rijswijkら11）は11例を報告している。　　長い経過を示す。臨床所見は神経系と消化器系の症状

ほとんどの例が抵抗性を示したが，Wrightら1）の1　　が主体であった。また肝萎縮が特徴的である。

例と内野ら9）の1例が混合型を示した。しかし，内野ら　　　B　ア症の臨床診断に用いる生検でes　，大腸よりむ

はその混合型の感受性を示した部分を抗ヒトAA血清　　しろ胃粘膜の陽性率が高いと考えられる。

を用いた酵素抗体法（peroxidase－antihorseradish・　　　C　全例とも過マンガン酸カリウム処理に対して抵

peroxidase・peroxidase　method，　PAP法）にょ　　抗性を示した。

ってAAタンパクでないことを証明した。この結果か　　　なお，ア症における巨細胞反応については，別に稿

らみると，骨髄腫に合併するア痘のタンパク成分も　　をあらためて報告する。

AAタンパクではないと考えられる。原発性ア症にお　　　本稿の要旨は，第72回日本病理学会総会（1983年4

けるアミロイドタソパクの過マンガン酸カリウム処理　　月，大阪）において発表した。
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