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　　　　　　　　1．緒雪　　　　　　　正症例
　アミPtイドーシスはRokitansky1）がアミロイドと　　　　　症例1：47才，女。

呼んだ無構造硝子様物質が全身諸臓器に沈着する代謝　　　　主訴：下肢の知覚障害と浮腫。

疾患で，その発生病理や臨床像から6型2）に分類され　　　　既往歴：特記すべぎことなし。

ている。消化管については限局性アミPイドーシスが　　　　家族歴：5世代31例中罹患、のeg　X’確実なもの10例，

記載されているほか，原発性及び家族性遺伝性の症例　　　剖検または生検により本症と診断されたものが2例み

については，自律神経症状の一環として，不定の消化　　　られた（図1）。

器愁訴が注目されている。その診断に当っては肝・腎　　　　現病歴：昭和38年7月炎天下に頭痛と両側眼痛が出

と共に腸生検の有用性が次第に見出されるようになっ　　　現し，屑こりも覚ltたteめ，マッサージを受けた所，

て来ているが，内視鏡所見については従来あまり報告　　　右半身の不全麻痺が出現し某医にて脳血栓症として治

をみない3）4）。我々も少数例ではあるが本症の直腸内　　　療を受け軽快した。39年両足先より知覚鈍麻が出現し

視鏡検査を行い，若干の知見を得たので報告する。　　　　漸次上昇し知覚異常も出現した。43年右半身の不全

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　麻痺が再度出現し，右手背の筋萎縮を認め悪心，嘔吐
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症例1

図1　　　　　　　　　　　症例1　の　家　系　図

を繰返した。44年，便秘と下痢を一週間の周期で繰返

すようになった。45年夏左半身の発汗過多を認めた。

某医にて不整脈を指摘された。46年左眼視力低下，

浮腫が出現。48年尿失禁及び排尿力が低下し，2月

Adams－Stokes発作をおこした。5月信州大学第1

内科に入院した。

　現症：体格中等大，栄養不良，血圧128～76mmHg，

脈拍数52不整，眼瞼結膜に貧血，黄疸を認めず，顔面

は蒼白で瞳孔は不正円，対光反射鈍。胸部は心尖部で

収縮期雑音を聴取するも両肺に打聴診上異常を認めな

い。腹部では肝をO．・5横指触知するも脾・腎は触れな

い。四肢にて両側の手背，下腿に筋萎縮が認められ，

筋力も低下し，下腿と足背に筋i萎縮と浮腫が認められ

た。知覚は温痛覚が強く侵され・解離性知覚障害を呈　　　　　図2　症例1腓腹神経生検の電顕像

し，左半身の異常知覚と胸腹部の島状知覚鈍麻も認め

られ・腱反射は二頭筋・三頭筋，膝蓋腱反射が右側で　　　　直腸内視鏡検査：図3の如く直腸粘膜には発赤，腫

充進左側では正常，アキレス腱反射は正常で病的反　　　張，びらん等は認められず正常粘膜像であった。生検

射は認められなかった。　　　　　　　　　　　　　　組織のコンゴーレッド染色では図4の矢印の如く血管

　検査成績：表1の如く尿蛋白強陽性，B－J　X白陰　　　周囲及び粘膜結合織間に陽性所見を認めた。なお本例

性，血清総蛋白の減少，総コレステロールの増加を認　　　は初診から3年後に腎不全となり胸水貯留，吐血を合

め，腎機能の低下がみられた。心電図は低電位差，　　　併して死亡した。

房室ブロックがみられた。脳脊髄液では蛋白量が58　　　　本例の姉の剖検所見では腎臓，クモ膜下，心嚢，膵

mg／d1と軽度上昇を示した。発汗試験にて四肢の発　　　臓，腸管，肝臓，脾臓の小動脈壁にアミロイドの沈着

汗減退が認められた。図2は腓腹神経生検の電顕像で　　　がみられた。　　　　　　　　　　　　　　　・

無髄神経線維間に多数のAmyloid　fibrilが認めら　　　　　症例2：36才，男。

れた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　主訴：歩行困難眩量。
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症例1　　　　　　　　　　症例2

症例3　　　　　　　　　　例症4

懸

ew’　t

図4　症例1　コンゴーレッド染色

　症例5　　　　　　　　　　症例6　　　　　　　　　　　　　　　　　　螢光顕微鏡写真　　×100

　　図3　　　直腸内視鏡所見　　　　　　　　　　　　血管周囲と粘膜結合織間にアミロイドの沈

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　着をみとめる
　既往歴：特記すべきことなし。

　家族歴：5世代29例中罹患のほss確実なもの1例，　　　　検査成績：表1の如く貧血とLDHの軽度上昇・高

本症と診断されたものが10例みられた（図5）。　　　　　度の腎機能低下，心電図は完全右脚ブロックを示し

　現病歴：昭和43年口唇の色素沈着に気付く。49年4　　　た。

月前屈みになって歩行するようになる。9月歩行障　　　　直腸内視鏡検査：図3の如く直腸粘膜は軽度の便の

害，眩量，下痢のため，市立大町病院に入院。10月腹　　　付着を認める以外に異常はなく・生検組織のコソゴー

都膨満感と下痢が持続する。12月下肢の脱力感が増強　　　レッド染色では1回目の生検では粘］1莫下が充分採取さ

し，口内乾燥が出現。50年1月下肢の筋萎縮が増強し　　　れなかったためアミロイドの検出は出来なかったが・

脈拍も不整となる。2月起立性低血圧症のため，短時　　　2回目の生検で，図6の矢印の如く筋板の平滑筋細胞

間意識消失をきたすようになる。5月腹部膨満感，食　　　上に軽度のアミロイドの沈着がみられた・本例は入院

思不振，るいそうが出現する。　　　　　　　　　　　　　1年半後全身衰弱で死亡しているg

　現症：体格中等大，栄養不良，血圧112～72mmHg，　　　　　症例3：38才，女。

脈拍数72整，眼瞼結膜に貧血を認めるも黄疸を認め　　　　主訴：眩量，悪心，食思不振・るいそう。

ず。瞳孔不同，対光反射減弱，口唇，口腔粘膜，歯肉　　　　既往歴：昭和48年神経性食思不振にて入院。

に色素沈着を認める。胸部は第3肋間で収縮期雑音を　　　　家族歴：5世代31例中罹患のほs’確実なもの2例，

聴取するも両肺に打聴診上異常を認めない。腹部は肝　　　本症と診断されたものが13例みられた（図7）。

・脾・腎を触知せず，腱反射は減弱するも病的反射は　　　　現病歴：昭和48年6月無月経，49年4月四肢運動機

認めない。両膝以下の解離性知覚障害がみられ筋力の　　　能の低下に気付く。8月眩景悪心，食思不振　るい

低下が著しいため歩行が困難であった。　　　　　　　　　そうのため市立大町病院へ入院。9月食思不振が増強
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症例2

図5　　　　　　　　　　　症例2　の　家　系　図

響麹　擁1編総　　’

図6　　症例2　コンゴーレッド染色　螢光顕微鏡写真　　×100

　　　　　　筋板の平滑筋細胞上に軽度のアミロイド沈着をみとめる

し下肢の筋萎縮と知覚障害が出現，歩行障害，下痢が　　　れた。

持続する。10月悪心，食思不振が持続し尿失禁が出現　　　　検査成績：表1の如く高度の貧血とLDHの軽度上

した。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　昇，心電図は完全右脚ブロックを認める以外異常はな

　現症：体格中等大，栄養不良，血圧90～OmmHg，　　　かった。

脈拍数78不整，眼瞼結膜に高度の貧血を認めるが黄疸　　　　直腸内視鏡検査：直腸粘膜には図3の如く発赤，腫

は認めない。瞳孔は縮瞳気味で対光反射は減弱してい　　　張，びらん等はなく粘膜下の血管が樹枝状に透見され
た。胸99vrk，b音純で両肺に打聴診上異常を認めない。　　　た。本例も1回目の生検では粘膜下組織が充分採取さ

腹部は右腎下極を触知する。腱反射は消失するも病的　　　れておらず，2回目の生検では図8の矢印の如く粘膜

反射は認めない。右膝以下と左足部の知覚鈍麻がみら　　　筋板がやX厚く同所の平滑筋上にアミロイドの弱い沈
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■罹患者
z罹患ほ噸

（鬼頭昭三教授による）
）

症例3

図7　　　　　　　　症例3　の　家　系　図

　　　　　　　　　　　　　．　　　　　　　　　　　着が認められた。
　　　　　　　「緊．　　　’　　　　　　　　　　　後日施行した胃内視鏡検査にて胃粘膜は軽度の萎縮

　　　　　　　　　　　　e”、　ゴ　　　驚響．　　　　　　症例4：80才，男。

矯・　識．譲1．k　 主訴・眩量悪』ロ臨・いそ・・両下肢の・び

　　　　　　　　　　　　　　　　”，　　　　　れ感。
　，、，　　　1　　　　雛騨　繋　　　　、T’　　　　　既往歴：特記すべきことなし。

　　践㍉・　一＿擁編一　、．・．一　現罐・昭和43年手指にレー・一症状力咄現・45年

獣曳一．蔑欝藩繕　　右囎力障＄，　46年手指の知覚㈱・腸47鰍・・

悔獣擁「”　・ve警　鉾糠簾笙欝：鴨嬬濃論

34

全身皮膚炎，両足背に潰瘍を形成しハソセソ氏病を疑

われ新町病院へ入院した。50年悪心，　llza吐にて再入院

し貧血，高血圧を指摘された。11月悪心，1幅吐，食思

不振，るいそう，眩量，両下肢のしびれ感のため3回

目の入院となる。

　現症：体格中等大，栄養不良，血圧160～110

図8症例、，ンゴー・。ド染色　　　い・瞳孔正円・胱反射正ノ胸部は心章不純剛市は

　　　　　　螢光顕微鏡顎・…　　　聴診上呼吸音のmasをみとめるも，・剖瀟肌な
筋板ガ，．・1・　．厚く同所の平醐上にア・・イ　　…灘は肝・脾屑を㈱せ一“”・　ve反射は灘し病

　ドの弱い沈着をみとめる　　　　　　　　　　　　　的反射は認めない。両下腿以下の知覚鈍麻特に温覚
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金身性アミロイドーシスの直腸生検

表1　　　　　入院時検査所見
＼　　　＼＿．　症例M　検査i項目　　一＼
　　　　　　　　　＼
末

梢

血

Hb　　　　　　（％）

赤血球数　（×104）

白血球数

赤　　　　　沈　　（mm）

尿

化

学

検

査

免
疫
学
的

蛋　　　　　　白

糖

ウロビリノーゲン

血清総タソパク　（g／dl）

A／G

MG
TTT　　　　　（MU）

ZTT　　　　　（KU）

GOT　　　　　（KU）

GPT　　　　　（KU）
LDH　　　　　　（mIU）

A1－P　　　　　　（KAU）

T－ch　　　　　（mg／dl）

Urea－N　　　　（mg／dD

RA
CRP
ASLO　　　（Tod）

PSP　15’，120’　　（％）

胸　部　X　線

心　　電　　図

B・E・1　　　　　（ug／dl）

Gordon’s　test　　　　　（％）

1

　83
　477

10000

35

（帯）

（一）

正（＋）

5，0

1，08

　3
　5
4．7

　18

　8
215

3．5

317

　14

（一）

（一）

　12

15，40

異常なし

A－Vblock
10w　voltage

2

　72

375

6800

20

（土）

（一）

正（＋）

6．4

1．10

　4
0，4

6．8

　42

　37

580

　9
117

　10

（一）

（＋）

122

0，15

異常なし

CRBBB

3

　51
214

7500

4

（一）

（一）

正（＋）

6，9

1．50

　6
1．1

7．3

　30

　28

582

　6
192

　15

異常なし

CRBBB

4

　78

352

4700

19

（一）

（一）

正（＋）

6．0

1。60

　4
工．4

3．8

　2
　9
297

4．9

202

　25

異常なし

異常なし

5

　73

376

4600

25

（土）

（一）

正（＋）

7．0

1，65

　6
1．4

6．　3

　32

　19

499

7．5

244

　17

（一）

異常なし

A－Vblock
low　voltage

6

　54
304

5500

18

（一）

（一）

正（＋）

5，6

0．70

　5
7，7

9，9

　15

　5
115

　7
113

　5
（升）

（帯）

125

異常なし

ICRBBB

　　4，2

1．42％6％

の低下を認め両足部に多数の潰瘍形成を見る。　　　　　　　家族歴：父は脳出血症，母は慢性気管支炎にて死

　検査成績：表1の如く貧血を調める以外に異常を認　　　亡。

めない。　　　　・　　　　　　　　　　　　　　　　　　現病歴：昭和46年頃より下腿以下の知覚鈍麻特に

　1直腸内視鏡検査：図3の如く直腸には便の付着を認　　　温覚異常が出現。手に力が入らない事や口内乾燥に気

めるも正常粘膜像を呈し生検組織は，神経線維hに　　　付いており便秘がちであった。51年8月心窩都痛，悪

小巣状にアミロイドの沈着が認められ，腸壁にも同様　　　心，嘔吐が出現し某医にて胃透視を受けるも異常を指

の所見が指摘された。本例も入院1ケ月後全身衰弱で　　　摘されなかったが症状が持続するため他院に入院軽快

死亡している。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　した。9月便所で脳貧血発作を起して倒れ悪心，嘔吐

　　症例5；45才，女。　　　　　　　　　　　　　　　が出現し全身倦怠，尿失禁，両下肢の解離性知覚障

　主訴：全身倦怠，両下肢右上肢のしびれ感と知覚鈍　　　害，下腿に潰瘍形成がみられるため市立大町病院に入

麻，尿失禁。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　院した。

　既往歴：卵巣嚢腫摘出術。急性腎炎。　　　層　　　　　　現症：体格中等大，栄養不良，血圧110～80mmHg，
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脈拍68整，眼瞼結膜に軽度貧血を認めるも黄疸はな　　　　　症例6：45才，女。

く，瞳孔不同，対光反射消失。胸部は心音不純，両肺　　　　主訴：下痢，るいそう。

に打聴診上異常を認めない。腹部は肝・脾・腎を触知　　　　既往歴：昭和36年両足背，両膝関節痛がありリウマ

せず，腱反射は消失するも病的反射は認めない。右上　　　チ様関節炎と診断される。48，49年両膝関節の人工関

肢，両下肢特に膝以下のしびれ感知覚鈍麻が著明で　　　節置換術を受けた。50年2月心窩部痛，悪心，下痢が

筋萎縮も認められた。　　　　　　　　　　　　　　　　出現し便潜血反応強陽性となるも，上部消化管X線検

　検査成績：表1の如く，蛋白尿，心電図で低電位　　　査では異常を指摘されなかった。4月再び下痢が出現

差，房室ブロック以外に異常はみられなかった。　　　　　するため某院に入院し低蛋白血症を指摘された。5月

　直腸内視鏡検査：図3の如く直腸粘膜は血管が樹枝　　　症状の改善を認めず2ケ月間に15kgの体重減少を認

状に透見されるが異常は認めなかった。生検組織のコ　　　めたため信州大学第1内科に入院した。

ンゴーレッド染色は図9の矢印の如く微弱で，粘膜筋　　現症：体格小，栄養不良，血圧106～60mmHg，脈

板上の平滑筋細胞から一部粘膜内の固有層にかけて斑　　　拍数84整限瞼結膜に貧血を認めるも黄疸なし。胸部

状に沈着するアミロイド物質を証明し，螢光顕微鏡下　　　は心尖部で皿音の分裂と収縮期雑音を聴取。両肺は打

に美しい褐色螢光を呈した。また後日施行した胃生検　　　聴診上異常を認めない。腹部は平担で肝・脾・腎を触

では粘膜下の小血管周囲と粘膜筋板にもアミロイドの　　　知しない。四肢は関節の変形が高度で手背，足背に浮

沈着を認めた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　腫を認める。腱反射は減弱するも病的反射は認められ

　胃液検査はテトラガストリン刺激にわずかに反応し　　　ず，知覚異常は認めなかった。

低酸であった。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　検査成績：表1の如く貧血・低蛋白血症・RA（升），

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　CRP（冊），心電図は不完全右脚ブロヅクを示した。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　甲状腺機能は正常，Gordon’s　testは初回正常であっ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　たが，再検では6％と吸収異帝を認めた。

馨卿・し。．ぜ一　鰯撫乏顯轟諜嬬3箋灘‡

　　　　　　轟へ　　’．．L　・e　明であり現群都よ・て娯な・ている・本鞭
　　図9症例3，ガーレ。ド染色　　　は1975年・症研究班2’・ミ・1）原難ア症・2）多発性骨
　　　　　　　　　螢光顕微鏡写真　　×100　　　　　　　髄腫に合併するア症，3）続発性ア症4）分類困難なア

　　　筋板から一部粘膜固有層にかけ斑状にアミ　　　　　症・5）遺伝性ア症・6）限局性ア症の6型に分類するこ

　　　ロイドの弱い沈着をみとめる。　　　　　　　　　　とを提案している。さらに老化と密接な関係にあるア
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全身性アミロイドーシスの直腸生検

表1　　　　　入院時検査所見
＼＿一．一一症例M
　検査項目　　’L＼＿

末

梢
」血

正｛b　　　　　　（％）

赤血球数　　（×104）

白血球数

赤　　　　　沈　　（mrn）

尿

化

学

検

査

免
疫
学
的

蛋　　　　　　白

糖

ウロビリノーゲン

血清総タソパク　（g／d1）

A／G

MG
TTT　　　　　（MU）

ZTT　　　　　（KU）

GOT　　　　　（KU）

GPT　　　　　（KU）

LDH　　　　　（mlU）

A1－P　　　　　　（KAU）

T－Ch　　　　　（mg／dl）

Urea－N　　　　（mg／d1）

RA
CRP
ASLO　　　（Tod）

PSP　15’，120’　　（％）

胸　部　X　線

心　　電　　図

B・E・1　　　　　（ug／dl）

GordQn／s　test　　　　　（％）

1

　83
　477

10000

35

（辮）

（一）

正（＋）

5，0

1，　08

　3
　5
4．7

　18

　8
215

3．5

317

　14

（一）

（一）

　12

15，40

異常なし

A－Vblock
10w　voltage

，　13
　72

375

6800

20

（土）

（一）

正（＋）

6，4

1，10

　4
0，4

6．8

　42

　37

580

　9
117

　10

（一）

（＋）

122

0，15

異常なし

CRBBB

　51

214

7500

4

（一）

（一）

正（＋）

6，9

1．50

　6
1，1

7，3

　30

　28

582

　6
192

　15

異常なし

CRBBB

4

　78

352

4700

19

（一）

（一）

正（＋）

6．0

1，60

　4
1．4

3．8

　2
　9
297

4．9

202

　25

異常なし

異常なし

5

　73

376

4600

25

（土）

（一）

正（＋）

7．0

1．65

　6
1．4

6，3

　32

　19

499

7．5

244

　17

（一）

異常なし

A－Vblock
low　voltage

6

　54
304

5500

18

（一）

（一）

正（＋）

5．6

0，70

　5
7．7

9．9

　15

　5
115

　7
113

　5
（十D

（帯）

125

異常なし

IC　RBBB

　　4．2

1，42％6％

の低下を認め両足部に多数の潰瘍形成を見る。　　　　　　　家族歴：父は脳出血症母は慢性気管支炎にて死

　検査成績：衷1の如く貧血を認める以外に異常を認　　　亡。

めない。　　　．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　現病歴：昭和46年頃より下腿以下の知覚鈍麻特に

　慮腸内視鏡検査：図3の如く直腸には便の付着を認　　　温覚異常が出現。手に力が入らない事や口内乾燥に気

めるも正常粘膜像を呈し，生検組織は，神経線維1二に　　　付いており便秘がちであった。51年8月心窩部痛，悪

小巣状にアミロイドの沈着が認められ，腸壁にも同様　　　心，嘔吐が出現し某医にて胃透視を受けるも異常を指

の所見が指摘された。本例も入院1ケ月後全身衰弱で　　　摘されなかったが症状が持続するため他院に入院軽快

死亡している。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　した。9月便所で脳貧血発作を起して倒れ悪心，嘔吐

　　症例5：45才，女。　　　　　　　　　　　　　　が出現し全身倦怠尿失禁，両下肢の解離性知覚障

　主訴：全身倦怠，両下肢右上肢のしびれ感と知覚鈍　　　害，下腿に潰瘍形成がみられるため市立大町病院に入

麻，尿失禁。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　院した。

　既往mo　：卵巣嚢腫摘出術。急性腎炎。　』　　　　　　　　現症：体格中等大，栄養不良，血圧110～80mmHg，
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脈拍68整，眼瞼結膜に軽度貧血を認めるも黄疸はな　　　　　症例6：45才，女。

く，瞳孔不同，対光反射消失。胸部は心音不純，両肺　　　　主訴：下痢　るいそう。

に打聴診上異常を認めない。腹部は肝・脾・腎を触知　　　既往歴：昭和36年両足背，両膝関節痛がありリウマ

せず，腱反射は消失するも病的反射は認めない。右上　　　チ様関節炎と診断される。48，49年両膝関節の人工関

肢，両下肢特に膝以下のしびれ感，知覚鈍麻が著明で　　　節置換術を受けた。50年2月心窩部痛，悪心，下痢が

筋萎縮も認められた。　　　　　　　　　　　　　　　出現し便潜血反応強陽性となるも，上部消化管X線検

　検査成績：表1の如く，蛋白尿，心電図で低電位　　　査では異常を指摘されなかった。4月再び下痢が出現

差，房室ブロック以外に異常はみられなかった。　　　　　するため某院に入院し低蛋白血症を指摘された。5月

　直腸内視鏡検査：図3の如く直腸粘膜は血管が樹枝　　　症状の改善を認めず2ヶ月間に15kgの体重減少を認

状に透見されるが異常は認めなかった。生検組織のコ　　　めたため信州大学第1内科に入院した。

ンゴーレッド染色は図9の矢印の如く微弱で，粘膜筋　　　　現症：体格小，栄養不良，血圧106～60mmHg・脈

板上の平滑筋細胞から一部粘膜内の固有層にかけて斑　　　拍数84整眼瞼結膜に貧血を認めるも黄疸なし。胸部

状に沈着するアミPイド物質を証明し，螢光顕微鏡下　　　は心尖部で1音の分裂と収縮期雑音を聴取。両肺は打

に美しい褐色螢光を呈した。また後日施行した胃生検　　　聴診上異常を認めない。腹部は平担で肝・脾・腎を触

では粘膜下の小血管周囲と粘膜筋板にもアミロイドの　　　知しない。四肢は関節の変形が高度で手背・足背に浮

沈着を認めた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　腫を認める。腱反射は減弱するも病的反射は認められ

　胃液検査はテトラガストリン刺激にわずかに反応し　　　ず，知覚異常は認めなかった。

低酸であった。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　検査成績：表1の如く貧血低蛋白血症，RA（卦），

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　CRP（帯），心電図は不完全右脚ブロックを示した。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　甲状腺機能は正常，Gordon’s　testは初回正常であっ

馨蓼。警隷．ベジー　藩嶽鎚謙繍葦懇欝
・・ @轟“N　　・　．。．　t－　’　明であり現在学都・よ・て娯な・ている・本邦で

　　図9症例3　コンゴ＿レツド染色　　　　　　　　　は1975年ア症研究班2）が，1）原発性ア症・2）多発性骨

　　　　　　　　　螢光顕微鏡写真　　×100　　　　　　　髄腫に合併するア症，3）続発性ア症，4）分類困難なア

　　　筋板から一部粘膜固有層にかけ斑状にアミ　　　　　症5）遺伝性ア症，6）限局性ア症の6型に分類するこ

　　　ロイドの弱い沈着をみとめる。　　　　　　　　　　とを提案している。さらに老化と密接な関係にあるア
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全身性アミロイドーシスの慮腸生検

症があり，老人性ア症5）と呼ばれているが，これはア　　　生検部位の選択であるが，本症では前述の如く全身諸

ミロイドの沈着も微量で数臓器に限られ何ら臨床症状　　　臓器の動静脈，毛細血管周囲および筋肉にアミロイド

を示さないものもある。以上のものはその本態が明ら　　　の沈着がみられ，腎・肝・直腸・歯肉の順に診断が高

かになるにつれ全てのア症に適用できる診断基準とし　　　く，さらに皮膚・甲状腺・筋肉・口腔粘膜・舌・リン

て整理されるものと考える。各型におけるアミpaイド　　　パ節・腓腹神経等が対象となる。この内特に直腸粘膜

の沈着の差異については原発性ア症は中・小血管壁，　　　生検は1951年Gafniら7）により初めて導入された。彼

心，舌，腸管壁の筋肉組織間に沈着し，続発性ア症で　　　らは各種ア症30例中26例が陽性で本法が最も信頼度の

は肝・脾・腎・内分泌臓器の毛細血管に沿い実質細胞周　　高い検査法としている。またBlumら9）も直腸生検で

囲に多量に沈着し，遺伝性ア症では全身諸臓器に沈着　　　75％の陽性結果を得他臓器では腎生検が87％で，こ

することが知られている。しかし必ずしも一定の傾向　　　れより高い陽性率を得ているが，肝生検は50％以下，

を示さず，その終末像はいつれも同一一一twを呈し，沈着　　　歯肉は20％以下で臨床的にア症を疑った場合まず直腸

の状態のみでは原発性か続発性かを論ずることは困難　　　生検を施行することを勧めている。このように直腸生

とされている。ア症の確診には生検によるアミロイド　　　検は発見頻度が高く充分な検索材料がえられ，患者に

の確認が重視され，生検法の開発とその対象領域の拡　　　苦痛を与えず合併症の少ないことがあげられる。しか

大に伴ない診断率も次第に向上している。ア症は近年　　　し本症において組織内のアミロイドの沈着がいかなる

増加の傾向が指摘されているにもかかわらず剖検例で　　　時期から見られるかは不明であり，その基礎的研究が

は僅か20余例が生検されているにすぎず，その診断の　　　待望される。ア症における消化器症状は多彩であり表

あり方になお検討の余地が残されている。しかし臨床　　　2の如くRukavina，　Bero等の報告がみられるが47

上本症の早期発見は難しく生検もア症への関心がもた　　　例につき詳細に検討した藤沢ら9）の報告によれば食思

れて初めて試みられることは本症診断の困難性を物語　　　不振悪心，嘔吐，腹部膨満感腹痛便秘，下痢，

る一面である。大藤6）はア症の生検前診断のポイント　　　黄疸が高頻度に認められたとしている。

として以下の6項臥③全体病像からの印象として50　　　我々の症例も表3の如く黄疸を除き同様の症状がみ

～60才代あるいはそれ以上の年令の患者でるいそう，　　　られ，また上記の症状は病状の進展と共に増加，固定

貧血，浮腫があり徐々ではあるが進行性の慢性疾患の　　　化する一方，ある時期を境に消失するものもあり，こ

存在を疑わせる場合。②上述の年令の患者で心肥大，　　　れらの症状がアミロイドの沈着による消化器系そのも

心電図の変化，肝腫，蛋白尿などの如き心・肝・腎の　　　のの病変によるか，あるいは全身症状の一部とみなす

障害が2つ以上の組み合わせでみられる場合。③同年　　　か結論はでていない。高橋10）は自律神経特に交感神

令の患表の頑固なネフローゼ症候群。④同年令患者の　　　経がアミロイドにより侵されることにその原因を求め

原因不明の慢性下痢。⑤甲状腺腫，肝腫，心肥大の組　　　ている。しかし唾液分泌障害や消化管内の食物停滞や

み合わせ。⑥結核，慢性化膿性疾患，RAなど慢性疾　　　高度の胃液分泌障害は副交感神経もアミPイドにより

患および悪性腫瘍の背景的存在をあげている。さらに　　　侵されることを示唆しており興味深い。症状発現のメ

遺伝性ア症では解離性知覚障害と共に消化器愁訴が必　　　カニズムは交感神経のみならず消化管ホルモソの問題

発することは注口に値する。次にア症を疑った場合，　　　も含めさらに検討されなければならないと考える。次

表2　　　　　　　アミロイドーシスにおける消化器症状

＼＼＿．報告者
症　　状、＼＼．

食思不振・嚥下困難

悪心・嘔吐・暖気

腹　部　　膨　満

腹　　　　　　痛

便　　　　　　秘

下　　　　　　痢

黄　　　　　　疸

Rukavina

14・，　2％

19．4

12．3

14，9

Bero

16

Pises

6．3％

75

15

12

奥　　村

29、7％

8，1

18．9

13，5

藤　　沢

63．8％

40．4

66．　0

44．7

23，4

53，2

21，　3
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表3　　　　　　　全身性アミロイドーシス・直腸内視鏡施行例一覧表

No．

①

②

③

4

5

6

氏　　年
　　　　性
名　令

H・H　479

T・M　366

H・F　38？

K・T　806

S・K　459

R・Y　459

消化器症状

悪心・嘔吐
下痢・便秘

食思不振
腹部膨満
るいそう

悪心・食思不振
るいそう

悪心。1幅吐・食思

不振・るいそう・
下痢・便秘

悪心・嘔吐
下痢・便秘

下痢。るいそう

その他の症状

下肢の知覚障害と

浮腫

歩行困難・眩最・

発汗異常

眩最・無月経

下肢の知覚障害と
潰瘍形成・眩盈・

両眼視力障害

下肢の知覚障害と

潰瘍形成

リューマチ様関節
二炎。甲状腺腫

消化管X線検査

食道・胃・十二才旨

腸・大腸
　　　　　正常

食道・胃・十二指
腸

　　　　　正常

／食道・胃・十二指
腸・大腸
　　　　　正常

食道・胃・十二指

腸
　　　　　正常

食道・胃・十二指

腸・大腸
　　　　　正常

便潜血

反　応

B（一）

B（一）

B（＋）

B（土）

B（一）

B（升）

G（＋）

直腸内
視鏡所見

正常

正常

正常

正常

正常

正常

生検による

アミロイド
の有無

（＋）

（一）
↓

（＋）

（一）

↓

（＋）

（＋）

（＋）

（＋）

○印は家族性アミロイドーシス

．に消化管X線検査は6例中5例に施行されたが，本症　　　いて報告し，全身的代謝疾憲の一つである本症が消化

では起立性低血圧症にもとつく眩最が頻回に出現する　　　管においてもアミロイドの沈着を来たし，種々の臨床

為充分な検査ができない症例が多かった。胃内に食　　　症状を顕わすと共に生検による確定診断としての直腸

物の停滞時間の延長がみられたが，しかし得られた範　　　粘膜生検の意義について述べた。

囲では器質的に異常所見はなかった。直腸から一部S

状結腸にかけての内視鏡所見は全例共正常粘膜像を呈　　　　　　　　　　　JS「　’結　　論

した。生検材料は充分得られ，粘膜筋板及び周囲固有　　　　全身性アミロイドーシス6例に直腸内視鏡検査を行

層内に巣状のアミ・イドの沈着がみられた。症例2・　　　い，全例に粘膜像に異常所見を認めなかったが，生検

3は初回の生険では検出されず，生検に際し粘膜下　　　組織では全例にアミロイドの沈着を認めた。今後ます

層まで充分採取する必要のあることを示している。な　　　ます本症に接する機会の多いことから本症の早期発見

お1症例1・2・3は遺伝性，家族性ア症の内鬼頭　　　に直腸生検が有用であり安全で且つ容易に行える点を

らユ1）により明らかにされ，本邦にて最大の規模を持つ　　　強調した。

小川村型に属し，症例4・5はアミロイドニューロパ

チーが考えられるが，鬼頭らにより家族性ア症か否か　　　　　本稿の要旨は・1976年8月第12回日本消化器内

検索中であ・・症例・は灘蜘ウ・チ舳来・た　灘翻騰聯霧璽鍮翁難
続発性ア症である。生検組織上アミロイド沈着の差異　　　　教室関山篤子らにより報告されたものである。

は認めなかった。胃内視鏡検査を施行した症例3・5　　　　　終りに家系図について御教示いたS’いた広島大

・6では胃粘膜は軽いi萎縮像を呈し，症例6では点状　　　　学第3内科鬼頭昭三教授に深謝いたします・

出血が散在して見られた。生検により胃粘膜からも全

例アミロイドの沈着を証明した。なお胃液検査は症例　　　　　　　　　　　　文　　献

3・5で施行し，著しい分泌能低下を認めた。以上多　　　　1）Rokitansky，　K．　l　Handbuch　der　pathologishen

彩な消化鴇症状を呈し直腸内視鏡所見は正常である　　　　　Anatomie，　V。1．3：pp．311・一・424，　Vienna，

が，生検でアミロイドを確認した全身性ア症6例につ　　　　Braumifller　und　Seide1，1842
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