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Plasma cell dyscrasiaを示すアミロイドーシスの2剖検例

―原発性アミロイドーシスと多発性骨髄腫に合併するアミロイドーシス―
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　　　Two　autopsy　cases　of　amyloidosis　with　plasma　cell　dyscrasia　are　reported。　The　first　case

was　one　of　primary　amyloidosis　and　the　second　of　multiple　myeloma　with　amyloidosis．

　　　Case　l　was　a　68－year　old　female　who　suffered　from　cardiac　insu田ciency．　Amyloid　depoSition

had　been　noticed　in　the　endocardiu皿by　biopsy　using　heart　catheter．　X・ray　showed皿ild　osteo．

porosis　without　punched・out　Iesions．　Bone　marr◎w　showed　27．6％plasmacytosis。　IgG　monoclo・

nal　gammopathy　was　nbticed　in　the　later　clillical　course．工mmua．oelectrophoresis　showed　IgG，

κ一type　M・protein，　Postmortem　examination　revealed　deposition　of　amyloid　substance　to　be　wide・

spread　in　the　tissues，　predominantly　in　the　heart，　liver，　spleen，　thyloid，　pancreas　and　adrena－

1s，　Infiltration　of　plas皿a　ce11s　with　mild　atypia　was　noticed　in　the　bone　marrow。

　　　Ca　se　2　was　a　61・year・old　male　who　suffered　from　lumbago．　X・ray　showed　severe　osteoporo．

sis　with　punched－out　lesions．　Laboratory　tests　disclosed　IgA，2・type　M・protein　on　immunoele・

ctrophoresis　and　40．4％myeloma　cells　in　the　bone　marrow．　Postmorteln　examination　revealed

tumor－forming　multiple　myeloma　in　the　bo皿e　marrow　arld　visceral　organs．　Secondary　amyloi－

dosis　was　noticed　in　the　tissues，　predominantly　in　the　heart，　thyroid，　kidlley　and　gastrointe－

stinal　tract．　Infiltration　of　p！asma　cells　with　atypia　and　mitosis　was　noticed　in　the　histological

and　electron－microscopic　studies．

　　　Differential　diagnosis　of　primary　amyloidosis　with　plasma　cell　dyscrasia　and　multiple　mye－

10ma　with　amyloidosis　should　be　primarily　based　on　the　histological　findillgs．　of　destructive　lesi・

ons　as　well　as　cellular　atypism　in　the　Iatter．　Shinsht‘Med．ノリ33：4ヱ7－480，ズ985
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plasma　cell　dyscraS血を示すアミロイドーシス，原発性アミロイドーシス，骨髄腫に合併したアミPイ

ドーシス

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　を呈し，軽度のplasmacytosisを伴った原発性アミ
　　　　　　　　　1　緒　　　言　　　　　　　　　　Pイ『ド＿シスの1剖検例と多発性骨髄腫に合併したア

　Plasma　cell　dyscrasia（PCD）とは形質細胞の異常　　ミPtイドーシスの1剖検例を経験したので，形質細胞

増殖症で，単一クラスの免疫グロブリソ（M成分）の　　増殖症と形質細胞腫瘍の関係，アミPイドーシスの関

増加を伴う数種類の疾患単位を含む症候群名である。　　連について考察する。

PCDでは，骨髄腫やマクログnブリン血症が代表的

難であり源難。，。イド．シ。給まれる．　　　　1症　例
PCD　とアミPイドーシスの関係は古くから述べられ　　　症例1：68歳，主婦。

ており，骨髄腫の中のある症例はアミロイドーシスを　　　主訴：体動時呼吸困難，上腹部膨満感。

合併し，原発性アミロイドーシスの中で，しばしば形質　　　家族歴；特記すべきことなし。

細胞の増殖を伴い，前者との鑑別が困難な例が多数み　　　既往歴：10年前に腰痛。

られる。今回われわれはmonoclonal　gammopaヒhy　　現病歴：昭和52年8月，全身倦怠感，体重減少，上

Table　l　Laboratory　data　on　admission

Peripheral　Blood
Hb（g／d1）　　　　　　　　　　　　10．3

　RBC（×ユ04）　　　　　　309

　Ht　（％）　　　　　　　　　　　　　　　　　30。8

Ret（％）　　　　　　　5
　P1t（×104）　　　　　　　　　16。1

WBC　　　　　　8，400
　　Stab（％）　　　　　　　　　　24．　O

　　Seg（％）　　　　　　　　　41．5

　　Eo（％）　　　　　　　　　　2。5

　　Baso（％）　　　　　　　　　1．　O

　　Mon（％）　　　　　　2．　O

　　Lymph（％）　　　　　29．0

Urinalysis

　pH　　　　　　　　　　　　6・O

　Specific　grav。　　　　　1018

　Protein　　　　　　　　　　（一）

　B・JProtein　　　　　　（T）

　Glucose　　　　　　　　　（一）

　Urobilinogen　　　　　N十

　Sediments　　　　　　　N．

Feces

　Occult　bloQd　　　　　　　（一）

Blood　Chemistry

T，Pro．（g／d1）　　　　　　7．5

Alb．（％）　　　　　　　　50．1

　α1冒gl．（％）　　　　　　　　　2．5

　α2・g1．　（％）　　　　　　　　　　8．7

　β・91．　（％）　　　　　　　　　　8。2

　r・g1，　（％）　　　　　　　　　　30，2

T．Bil，（mg／dl）　　　　　0．9

ZTT（KU）　　　　　　　　32．8

GOT（KU）　　　　　　　　35

GPT（KU）　　　　　　　　8

LDH（MIU）　　　　　　層134

Al－P（KAU）　　　　　　　9．8

1CG（％）　　　　．　　　　15，1．

Amylase（SU／dD　　　　115

Cho1（mg／dl）　　　　　　　　180

Fe（μg／dD　　　　　　　　　　　73

BUN（mg／d1）　　　　　　33

¢reatinine（mg／d1）　　　1．7

Uric　Acid（mg／d1）　　　　6，6

Na（mEq／1）　　　　　　137

C1（mEq／1）　　　　　　　103，

K（mEq／1）　　　　　　　　　4．　O

Ca（mEq／1）　　　　　　　4．16

P（mg／dl）　　　　　　　　3．7

Serological　Exam．

Wa－R　　　　　　　（一）

ASLO　　　　　　　（一）

CRP　　　　　　　　（一）

Coombs　tesヒ　　　　　（一）

ESR　　　　　60－96

Bleeding　time（min）　　3．5

Coag，　time（min）　　　11

P．T．（s）　　　　　　　　11．3

P．T．　T．（s）　　　　　　24．　O

Fibrinogen（mg／d1）　　290

Renal　function

　Creatinine　clearance

　　　　（ml／min）　　　26．6

　PSP
　　15’（％＞　　　　　8

　　3ei（％）　　　　　　18

　　60’　（％）　　　　　　　　　　28

　　120’　（％）　　　　　　　・　・46

Co】ユcelltration　test

　　　I　　　　　　　　　　　1。016

　　11　　　　　　　　　　　1．018

　　111　　　　　　　　　　　　　1，018

418　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　信州医誌　Vol，33



Plasma　ce11　dyscrasiaを示すアミロイドーシス

Table　2　Laboratory　data

Bone　marrow（Aug．22，1979　Sterunum）　　　　　　　　　　Immllnological　exam．

　Nucleated　cells　　　　925，　OOO／mms　　　　　　　　　　　　　I／291工1／51V／23　V／23（1979）

P「°mye1°cyte @　　1・2％　　IgG（mg／d1）1，・8・2，、67。2，7。。3，640
Myel°cyte @　　　6・4　　　1gM（mg／d1）381616　4
Metamye1°cyte @　　15・2　　　1gA（mg／d1）12010684　84

　Band・form　　　　　　　　　　　　　　16．8
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　C3　　　　　　　　134　　114　　108　　　133
　Segmented　　　　　　　　　　　　8，4

　Eosinophil　　　　　　　　　　　　　1．8

B、，。phi1　　　　　　0．4　　　Endcrine　f・m・ti・n
Lymph。。yt・　　　　g．　O　　　T・（μ9／dl）　　　　0・63
M。n。、yt，　　　　　O　　　　T・（μ9／d1）　　　　9・1
Plasma　cell　　　　　　　　　　27．6　　　　　　　　TSH（μU／m1）　　　　　　　8・1

Reticulum　cell　　　　　　　　　O．4

Erythroblast　　　　　　　　　　　　O　　　　　　　　　　50g　GTT（mg／d1）

Normoblast　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Ot　　　　　　　　　　　　92
　basochr．　　　　　　　　　　　　　　　　4，0　　　　　　　　　　　　　30t　　　　　　　　　　　　　　　　　162

　polychr．　　　　　　　　　　　　　　　　7．4　　　　　　　　　　　　　60’　　　　　　　　　　　　　　　　　186

　0rthchr．　　　　　　　　　　　　　　　1．4　　　　　　　　　　　　120t　　　　　　　　　　　　　　　　154

Mitosis　　　　　　　　　　　　1．0　　　　　　　　1SOt　　　　　　　　　　　84

腹部の腫瘤に気づき，某医にて肝機能障害を指摘され　　　　入院後経過；利尿剤，安静により，心不全状態は軽

た。同年10月頃より体動時呼吸促迫が出現した。昭和　　快するも，肝腫大，心肥大，甲状腺腫は持続する。甲

53年2月頃，全身皮膚の黄染があり，4月セこは消失し　　状腺機能低下により，甲状腺生検をするもamyloid

た。同年6月，膀下にいたる肝腫大を指摘され，7月　　（Am）の沈着は軽度に認められる程度であった。直腸

頃体動時呼吸促迫が進行し，10月両手，両足，顔の浮　　生検においてもAmは証明されなかった。昭和54年

腫が出現し，11月13日信大第1内科へ入院した。　　　　　4月13日心カテーテルを施行し，右室腔心尖部より生

　入院時所見：身長148cm，体重39．5kg，やせ型，脈　　検で著明なAmの沈着を認めた。血清工gGは昭和

拍88整，緊張良，血圧158／102心尖部にLevine　H　　54年1月，1，180mg／d1であったが，5月23日には

度の収縮期雑音聴取，心拡大，肝腫大，浮腫，腹水，　　3，　640mg／dlと増強し，　monoclonal　gammopathy

甲状腺腫，高血圧や心不全を指摘された。　　　　　　　を呈していた。骨髄穿刺では形質細胞が27．6％とpl・

　検査成績：Table　1に示すように，血液検査では　　asmacytosisを認めた（Table　2）。骨変化も軽度の

軽度の貧血があり，尿検査では尿蛋白（一），Bence・　　osteoporosis以外punched　out像は認めなかった

Jones蛋白（一）であった。肝機能検査でGOT　35　　（Fig。1）。骨髄生検では軽度のplasmacytosisがみら

KU，　GPT　8KU，　ZTT　32．8KU，血清総蛋白7．5g／dl　　れるが，願粒球系，赤芽球系，栓球系とも存在してお

アルブミン50．1％，γ一グPブリン30．2％と上昇して　　り，骨破壊もみられなかった（Fig．2）。形質細胞の異

おり，腎機能検査ではBUN　33mg／dl，クレアチニン　　型性は軽度で，分裂像や高度の異型性は認められなか

1．7mg／d1，尿酸1．7mg／d1，クレアチ＝ン・クリアラ　　った（Fig．3）。昭和54年9月腰痛が出現し，以後歩行

ンス26．6ml／minで，　PSPは15分値8％，　totalで　　困難となった。昭和55年2月Lsの圧迫骨折を認め湘。

80％以上であった。尿濃縮テストは正常，甲状腺機能　　　この頃から心不全状態が強く，利尿剤，強心剤等の投

はT30．63μg／d1，　T4　9．　1μg／d1，　TSH　8．1μU／mlで　　与を受けたが，3月11日死亡。全経過2年8カ月。

軽度のhypothyroidismであった。胸部X線像では　　　病理解剖所見：体格小，栄養状態不良の女性。，仙骨

CTR　65％と心拡大と肺紋理増強がみられた。心電図　　部と両大転子部に浅い褥瘡がみられる。衷在リンパ節

では1度のAV－blockと10w　voltageを示してい　　は触知せず。左胸腔は250mlの黄色透明な胸水が存

た。　　　　　　　　　　　1　　　　　　　　　　在し，右胸膜は線維性に癒着している。腹腔内には
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Table　3　Laboratory　data　on　admission

Peripheral　blood　　　－．t

　Hb（g／dl）　　　　　　10．4

　RBC（×104）　　　　　331

　Ret（％）　　　　　　7
　Plt（×IO4）　　　　　　　13。8

WBC　　　　　　5，000

　　Stab　　　　　　　　　6

　　Seg　　　　　　　　78

　　Mon　　　　　　　　　2

　　Lymph　　　　　　　14

Urinalysis

　pH　　　　　　　　　　　6

　Speci且c　grav．　　　　　　　1．018

　Protein　　　　　　　　　十

　B・JProtein　　　　　－

　Glucose　　　　　　　　　－

　Urobilinogen　　　　　N十

　Sedime4ts　　　　　　N

Feces

　Occult　blood『…　　　　　一

Blood　chemistry
　T．Pro．（g／d1）　　　　　10．　O

　Alb，（％）　　　　　　　　52。0

　α1・gl．　（％）　　　　　　　　　　4・7

　cr2・gl（％）　　　　　　　　　　　9・2

　β曽g1（％＞　　　　　　　　　1　13．6

　γ一g1（％）　　　　　　　　　　　20。6

　T．Bi1（mg／d1）　　　　　0．4

　GOT（KU）　　　　　　　20

　GPT（KU）　　　　　　　28

　LDH（MIU）　　　　　　46

　A1・P（KAU）　　　　　　　4．6

　Ch◎1（mg／d1）　　　　　118

　BUN（mg／d1）　　　　　22

　Creatinine（mg／d1）　　　　0．7

　Uric　Acid（mg／dl）　　　4．7

　Na（mEq／1）　　　　　　　130

　C1（mEq／1）　　　　　　94

　K（mEq／）　　　　　　　，4．2

　Ca（mEq／1）　　　　　　　4．8

　P（mg／dl）　　　　　　3．4

　ESR　　　　　　92－95

Bone　marrow
　Nucleated　cells　45，000／皿m3

　Myeloblast　　　　　O．4％

　Basophilic　granulo，　　1．2

　Promyelocyte　　　　　O・4

　Myelocyte　　　　　10．8

　Metamyelocyte　　　2．　O

　Band－form　　　　　　　12．4

　Segmented　　　　　　4。8

　Megaroblast
　　　Basophilic　　　　　1．2

　　　Po1ychromatic　　3．2

　　　0rthochrornatic　　4．　O

　Norlnoblast
　　　Polychromatic　　　4．4

　　　0rthochromatic，12・8

　Lymphocyte　．　　　2．　O

　PIasma　ce11　　　　　40．4

Iml皿unological　exam．　（mg／dl）

　IgG　480　1gA　5，　200

　1gM　10

200i6iの黄色透明な腹水を認める。肝臓は2，9809で　　は特に拡大しfいないし，細胞反応もみられない（Fig．

腫大しており，表面は平滑でいわゆる豚脂様肝で，硬　　5）。脾臓は脾索リソバ濾胞周囲，中心動脈，脾柱動脈

度がや禰しており，小鄭やや不明である．脾臓は　曙蹴Am傭を認め，濾胞はやや萎蹴ており・

5。9で萎縮しており，濾胞は棚であるカ・脾枷瑚瞭　・inu・・idの拡張を認める（Fig・6）・職腺｝燗質セこ著

である。甲状腺は309でびまん性甲状腺腫があるが，　　明なAm沈着を認め，実質はやや萎縮性である（Fig．

コPイドの含有量は尋常である。心臓は4009で，大　　7）。心臓では心内膜，心外膜，弁，筋層内の血管周囲

きさや献，硬度を増しており洒室の拡張n巴大を認　に糊なAm漉を認める・腎臓でを諦球体内のメ

める。副腎は左59，右69で，皮質のリポイド含有　　サソギウムと輸入動脈壁や小葉間動脈壁にAm沈着

量がやや少ない。膵臓は1109で，やや黄福色調を呈　　を認め，ネフPンの萎縮が散見される。消化管では粘

しており，硬度はやや増加し，割面で分葉構造は明瞭　　膜筋板，粘膜下層の血管壁や筋層にAm沈着を認め

である。腎は左1009，右1009で萎縮しており，表　　る。上記臓器の形質細胞反応はきわめて軽微である。

面は細馳状で，頗は潔，頗模様1ま不明である．骨髄跡芽球系瀬樹系・巨核球はすべて糊に減

髄質は混濁しており，髄放線はやや不明で，腎孟には　　少した低細胞髄で，脂肪組織が増加しており，小血管

出血を認めない。肺は左4359，右5809で，左下葉，　　壁，sinusoidの壁の中等度のAm沈着を認める。散

、榊下葉tzeうっ血がみられる．骨・骨髄では殿の　在性に轍の異型性をもった形質細胞の増加が認めら

．。，t。。P。r。si・を認め，割面では赤鱗である（Fig．・4）．滴（Fig・．8）・電顕所見では肝のDisse腔セこ80～10°A

その他の所見としては巨舌はなく，嚢腫状膀胱炎を認　　の直径のAmyloid　fibrilを認める（Fig．9）。骨髄で

める．中枢神経系，末瀞隠剰・難を認めない。　は核の車鰍のク・マチソや核の偏在と該／細胞質

　組織学的所見では肝臓はDisse腔にAmの著明な　　比が低いことや粗面小胞体がよく発達している異型性

沈着を認め，sinusoidは狭くなり。肝細胞は圧迫萎縮　　の少ない形質細胞が散見される（Fig．10）。

’している。肝動脈にもAm沈着を認め，グリソン鞘　　　病理解剖学的診断：Plasma　cell　dyscrasiaを示す
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・ゴビ O，tt　　“　’鰹　凝・　　　ゴー［lt一　鰯蒲’げ　　　謡陥麺胤一習　su　　　』　丁　勲薫

難

1　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　げ産　　　「”」牌　石三　　　　　　　　　　　　’　勅

’　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　r＿　　　＿　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ttt　　　　　　　　　　　　　　　　　　％

with　all　elements．　Plasma　cells　with　　　　　　　　　　　　　　1t　躍『一
　．　　　　　．　　　　　　　　　　　．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　．　’　　　　　　　　　　　薔　　　　　　　　　　　　1

wing　red　bone　marrow　in　case　l（No．

4031）and　osteolytic　jelly－like　lesions

in　case　2．（No．3893）
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原発性アミロイドーシス　　　　　　　　　　　　　　　家族歴：特記すべぎことなし

　A　1・著明なAm沈着　肝，脾，甲状腺，心臓　　　既往歴：昭和55年高血圧を指摘された。

　　　　　　　　副腎，膵臓　　　　　　　　　　　　　　　　現病歴：昭和51年4月腰痛が出現。その後両下肢の

　　　　　　　。中等度のAm沈着　腎，消化管，骨髄，　　冷感が出現するようになった。昭和52年2匝1転倒し，

　　　　　　　膀胱，子宮，卵巣　　　　　　　．　　　　　その直後から腰痛が増強し，起立困難となり，信大整

　　　　　　。軽度のAm沈着　皮麿，肺，舌，リンパ　　形外科へ入院。血沈は1時聞値155，血清総蛋白は

　　　　　　　　節，骨格筋　　　　　　　　　　　　　　　　10．　Og／d1，　A／G比1．08，γ一globulin　20，6％，　RBC

　　　　　2　低細胞性骨髄で，軽度の異型性をもった形　　361×104mrn3，　Hb　71％で，骨髄穿刺で40．　4％の骨髄

　　　　　　　　質細胞の散在性増殖　　　　　　　　　　　　腫細胞を認め，免疫電気泳動にてIgA，λ一typeの骨

　B　1　心の両室の拡張肥大　　　　　　　　　　　髄腫であることが同定された（Table　3）。　Bence・Jo－

　　　　　2　気管支肺炎，肺うっ血　　　　　　　　　　　nes蛋白の出現はなかった。早速Alkeranの治療を

　　　　　3　骨多孔症　　　　　　　　　　　　　　　受けたが，痛みは改善せず，無効と推定され，昭和52

　　　　　4　腹水200cc，左胸水250cc　　　　　　　　　年4月第2内科へ転院し，　Endoxan　100mg，　Predonine

　　　　　5　褥瘡　　　　　　　　　　　　　　　　　　　の4週間Cycleの間歌療法を開始した。　X線所見で

　　　　　6　膀胱炎　　　　　　　　　　　　　　　　　　punched　ous像がみられ，　osteoporosisも著明であ

死因：心アミロイドーシスによる心不全　　　　　　　った（Fig．11）。腰痛は漸次改善し，免疫グPブリソ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　も当初IgA　5，200mg／dlであったが，漸次減少し，

症例2：61歳，男。会社員　　　　　　　　　　　　昭和53年2月IgA　2，500mg／dlと減少し，かなりの治

　　　Fig．5Thel．　liver　of　case　1．　Marked　deposition　of　amyloid　in　Disse’s　space　and　atrophied

　　　　　　　　　liver　cells．　（Silver　and　congo　red　stain）×100

　　　Fig．6　The　spleen　of　case　1．　Marked　deposition　of　amyloid　inヒhe　splenic　cords，　around

　　　　　　　　　the　lymphoid　follicle　and　vessels．（H　and　E　stain）×100

’　Fig．7　The　thyroid　gland　of　case　1。　Marked　deposition　of　amyloid　in　interstitium．
　　　　　　　　　（polarized　1皿icroscopy）×200

　　　Fig．8　BQne　marrow　on　autopsy　of　case　1，　shows　mild　in丘ltration　Qf　plasma　cells　with

　　　　　　　　　slight　atypia　with　normal　elements　and　amyloid　substance．×200

　　　Fig．9　Electron－microscopic　observation　of　amyloid　substance　in　Disse’s　space　of　liver

　　　　　　　　　（case×20，000）Insetl　Amyloid　fibrils．（×35，000）

　　　　　　　　　（S；Sinusoid，　D：Diss’s　space，　E：Endothelialce11，　L：Liver　cell）

　　　Fig．10　Electronmicroscopic　observation　of　plasma　cell　in　case　1．　Note　characteristic

　　　　　　　　　cart・wheel　pattern　in　the　nucleus　and　eccentrically　placed　nucleus　with　low

　　　　　　　　　nuclear／cytQplasmic　ratio．　The　endoplasmic　reticulum　is　well　developed．

　　　Fig．11　X・ray　picture　of　case　2，　showing　severe　osteoporosis．

　　　Fig．12　Case　2．　Bone　Inarrow　with　marked　in丘ltration　of　11ユyeloma　cells　and　bone　destru－

　　　　　　　　　ction（arrow）×100

　　　Fig．13　Abnormal　plasma　cells　in　the　bone　marrow　of　case　2，×400

　　　Fig．14　Case　2．　Moderate　deposition　of　amyloid　in　the　heart．（Polarized　microscopy）×100

　　　Fig．15　Case　2．　Mild　deposition　of　amyloid　arQund　vessels　ill　the　liver．（Polarized　micro－

　　　　　　　　　scopy）×100

　　　Fig．16　Myeloma　ce110f　case　2．　Note】．oss　of　characteristic　cart－wheel　pattern　in・the

　　　　　　　　　nucleus　and　concentrically　placed　nucleus　with　high　nuclear／cytoplasmic　ratiQ．

　　　　　　　　　The　rlucleolus　is　quite　large．×7，500

　　　Fig．17　Myelolna　cell　of　case　2．　Abnormally　shaped　nucleus　of　plasma　cell　with　Inarked

　　　　　　　　　dilated　cysternae　of　the　rough　endoplasmic　reticululn．　Mitochondria　are　quite

　　　　　　　　　large．×7，500

　　　Fig．18　Myelolna　cell　of　case　2，　Note　whor1－like　endoplasmic　reticulunユ．×7，500
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療効果が考えられた。同年7月右肩痛，右手のしびれ　　面小胞体や比較的大きなmitochondriaがみられ

が出現し，c6の圧迫骨折を認め，同部に放射線治療を　　（Fig．17），渦巻状の粗面小胞体が認められるものもあ

行った。同年11月頃咳，疾とともに腰痛，左下肢痛が　　　る。（Fig．18）。

出現した。腰痛は硬膜外ブロックで軽快した。昭和54　　　病理解剖学的診断：多発性骨髄腫

年1月より末梢循環不全の状態となり，．手足の冷感，　　　A　多発性骨髄腫：脊椎，肋骨，胸骨，右大腿骨髄

発汗，胃拡張，の症状から自律神経の失調が示唆され　　　　　腸骨，、腫瘍形成（左大胸筋，左腸腰筋，右鎖骨部，

た。同年1月22日portable　X線撮影後，突然浅い呼　　　、　右大腿四頭筋，腸間膜，）両肋膜，両肺，肝，腎，

吸促迫が出現し，死亡。全経過2年7ヵ月。　　　　　　　B　1　アミロイドーシス

　病理解剖所見：体格中等大，頑健な体つきの老人死　　　　　　。中等度のAm沈着；心，甲状腺，腎，膀

体。右鎖骨外側端よりやや前方に庫径3cmの半球状　　　　　　　胱，前立腺，副腎，消化管。

の腫瘤がある。右胸膜腔に黄褐色の胸水300mlが存　　　　　　。軽度のAm沈着：肝，脾，肺，膵。

在し，壁側および臓側胸膜全体に多数の白色の腫瘤を　　’．　2　ミエローマ腎。

認める。左胸膜全体に線維性癒着があり，肋骨，胸膜　　　　　　3　慢性胃潰瘍

に多数の白色の腫瘤を認める。左腸腰筋と腰椎に板状　　　　　　4　出血性膀胱炎

の大きな腫瘍塊がある。脊椎の全長にわたり，、骨髄が　　　　　5　線維性胸膜炎

暗赤色でゼリー．状の光沢がある（Fig．4）。骨組織は全　　　　　6　大動脈硬化症

体に脆く，所々に骨吸収像が認められる。肋骨は広く　　　死因：心アミPイドーシスによる心不全十骨髄腫

腫瘍に侵されているが，特に左第2，6肋骨はほとんど

全体が，るいるいとした腫瘍で占められている。心臓　　　　　　　　　　皿　考　　　察

は3509でやや大ぎく，やや硬い。左室の拡張を認める。　　IPlasma　cell　dyscrasia（PCD）について

肺は褒面に白色の腫瘤を認め，割面では全葉に数個の　　　Osserman1）2）・はPCDという概念を提唱し，臨床

腫瘤を認める。肝臓は1，0609でやや小さく，割面で　　的に免疫グロブリン異常を示すもので，M成分を伴う

は白色の小腫瘤が少数認められる。腎臓は左135　9，　　形質細胞の異常増殖症を示す数種類の疾患単位を含む

右1309で，左腎は腸腰筋の腫瘤と癒着している。割　　症候群としている。PCDの診断基準として次の三点

面は全体に貧血性で，皮髄境界は明瞭であるが，皮質　　を挙げている。①免疫グμブリン産生細胞の増殖がみ

に混濁がみられるe胃は胃角部に4×2．・5cmのUL－4　　られ，②血中，尿中に免疫グロブリンM成分め量的増

の潰瘍を認める。腸問膜内には多数の腫瘤がみられる。　加があり，時にBence－Jones（B．　J．）蛋白の出現で

　組織学的所見では，骨髄はほとんど骨髄腫細胞にお　　ある。③M成分以外のタラスの免疫グロブリンは正常

きかわっており，骨破壊像もみられる（Fig．12）。骨　　もしくは減少している。　PCDの中には骨髄腫，マクロ

髄腫細胞の細胞質は不整で，basophilicであり，核は　　グロブリソ血症，　H鎖病，原発性アミPaイドーシスが

核小体が明瞭で，異型性や核分裂像もみられ，imm・　含まれる。さらに加齢，慢性炎症，癌や脂質代謝異傍

unoblast類似の細胞も認められるが，　Amは血管周　　でもPCDが合併することがある。　PCDの中で，原

囲に一部沈着がみられる（Fig．13）。腎はいわゆるミ　　発性アミPイドーシスにみられる形質細胞増殖と，形

エローマ腎で，蛋白円柱が散在しており，尿細管上皮　　質細胞腫瘍としての骨髄腫との間に厳密な境界線を引

の変性がみられるが巨細胞反応は認められない。Am　　くのは困難な場合がある。・またbenig且mono610nal

は糸球体の輸入動脈やメサンギウムと細動脈に中等度　　gammopathyからmyも10maへの移行例も報告さ

の沈着が認められる。心臓では心内膜下，心筋間質に　　れている。磯部ら3）4）はPCDに伴うアミμイドーシ

中等度のAm沈着がみられる（Fig．14）。甲状腺は間　　スは1）BJ蛋白の出現頻度が多く，また血中M成分を

質に，消化管では粘膜筋板や粘膜下組織の血管にAm　　伴わず，尿中BJ蛋白の出現のみをみる症例が多い。

沈着が申等度に認められ，肝ではわずかに血管周囲に　　2）BJ蛋白κによりBJ蛋白えの頻度が高い。と述べ

Am沈着がみられるのみである（Fig．15）。電顕所見　　ている。IsobeとOsserman5）は原発性アミロイドー

では骨髄腫細胞は様々な形を示し，核の車軸状のクロ　　シスと骨髄腫を区別する一応の基準として、骨髄の形

マチンがなく，核小体が大きく，核／細胞質比が大き　　質細胞百分率が15％以上であれば骨髄腫の可能性を疑

いものや（Fig．16），異型な核がみられ，拡張した粗　　い，剖検材料の骨髄の組繊学的検策で多少とも腫瘤形
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　　　　　　　　　　　　f
成がみられれば，骨髄腫と診断するのが妥当と考えて　　　アミロイドーシスの病型分類は，昭和50年度め厚生

いるが，この問題の解決はM蛋白についてより詳細な　　省特定疾患アミロイドーシス調査研究班1）一’3）10）冒12）に

分折ができるまで待たねばならないという。Kyleと　　よって

Bayard6）は87例の原発性アミロイドーシスと58例　　　　1）原発性アミロイドーシス

の骨髄腫に伴うアミロイドーシスと対比して骨髄の形　　　　　　　a．免疫グPブリン異常を伴うもの

，質細胞を調べて，前者は平均4％，後者は平均23％であ　　　　　　　b。その他

ったという。高月7）は典型的な例で原発性アミロイド　　　　2）多発性骨髄腫に合併するアミロイドーシス

ー一・ Vスと骨髄腫に伴うアミロイドーシスと比較する　　　3）続発性アミPイドーシス　　　　　　：1

と，前者はM蛋白が少量で骨髄中の形質細胞の数が比　　　　4）分類困難なアミPtイドーシス

較的少なく，骨破壊を認めず，長い経過をとると述べて　　　　5）家族性（遺伝性）アミPイドーシス

いる。また原発性アミPイド・一　v”　7kは14例中全例にM　　　　6）限局性アミロイドーシス

蛋白を謁め，通常の免疫電気泳動では認めなくても，イ　　に分類されている。

オン強度を上げることによってM蛋白を認めることが　　　Amの形態学的特徴は13），1）電子顕微鏡でみると，

あると述べている。われわれの症例1は全身性アミP　　1嘔6～8nm，長さ50～700nmの細長い線維構造を示

イド”一一シスがあり，骨髄では27％のplasmacytosisを　　すこと，2）アルカリコンゴーレッド染色後，偏光顕微

示し，X線所見ではpunched　outなどの骨破壊像が　　鏡で緑色複屈折現象がみられること・3）X線回折で

なく，免疫電気泳動では最初異常がなかったが，だん　　antiparallel　P－pleated　sheet構造を呈すること，お

だんIgG，　rc　typeのmonoclonal　gammopathy　　よび4）プPテア・一一　ti処理により，細線維構造とanti一

を呈した。剖検所見では骨髄は軽度のplasmacytosis　　paralle1β一pleated　shee七構造が消減することなどで

を示すが，異型性は低く，顕微鏡的小腫瘤形成も明ら　　ある。

かでない。骨破壊もみられないことや，電顕的にも核　　　最近のAm蛋白の生化学的研究14）により，　a）AL

が偏在しており，核／細胞質比が小さく，粗面小胞体　　アミPイドーシス，前駆i蛋白は免疫グロブリンL鎖あ

が多いなどの成熟した形質細胞の特微を示していた。　　るいはそのフラグメソトで・原発性アミロイドーシス

症例2は骨髄では40％のPlasmacytosisを示し，　X　　や多発性骨髄腫が含まれる。　b）AA（反応性）アミロ

線所見で明らかなpunched　out像などの骨破壊像を　　イドーシス：Am蛋白A（AA）が沈着した症例で・

呈し，IgA，λtypeのmonoclonql　gammopathyを　　続発性アミロイドーシスが含まれる・c）AF（遺伝

示した。剖検所見では骨髄に異型性や分裂像のある骨　　性家族性）アミロイドーシス，プレアルブミン由来と

髄腫細胞が密に増殖しており，骨破壊もみられた。全　　されている　d）限局性アミロイドーシスらのAm蛋

身性アミロイドー羽スも合併していた。骨髄腫細胞の　　白に関連した分類もされている。しかし蛋白の違う成

電顕では核が大きく，核仁も明らかであり，粗面小胞　　分からなるAmが形態学的にに差異が認められない

体の発達が特徴的で，扁平嚢状型，拡大扁平嚢状型や　　といわれている。’しかし1977年Wrightら15）によって

渦巻状を呈する。ミトコンドリアは非定型的に大きい　　報告されたKMnO4処理コrゴーレッド染色は・パヲ

などの特徴8）9）を示したことから，骨髄腫に合併した　　フィソ切片でAA由来とそれ以外のAm蛋白を分類

アミロイドーシスと診断した。PCDを示す原発性ア　　するのにきわめて有用である。AAはKMnO4処理に

ミPイドーシスと骨髄腫に伴うアミPイドーシスの両　　よりコソゴーレッドの染色性を完全に失うが・ALを

極端の場合にははっきりするが，境界領域にある症例　　始め，他のAm蛋白は処理後もコソゴーレッド染色

はな事一層鑑別は難しい。新鮮な外科材料について電　　される16）。われわれの例の電顕所見は諸家の報告と同

顕的あるいは免疫組織化学的にこまかく形質細胞の異　　じように約8～10nmの幅の細い線維からなっており，

型性や，産生する免疫グロブリンのクラス，およびそ　　KM。04処理で秀コンゴーレッドは染色され・AAで

のmonoclona1細胞の増殖密度をみることにより，　　はなく，ALの可能性が高い。免疫組織学的に抗AA一

腫瘍への傾きについてより詳細な検討ができると思わ　　抗体や，抗AL抗体などを使用すれば・いっそうAA

れる。現状では臨床的に経過をみることにより判断せ　　とALの違いは明らかになると思われる。

ざるを徽い。　　　　　　　　　　3アミpdドーシスの臨床
　　2　アミロイドーシスの分類　　　　　　　　　　　　　原発性アミPイドーシスと骨髄腫に合併したアミP
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イドーシスの症状を比較すると，KyleとBayard6）は　　てきわめて多様であり，これらの分類に否定的な意見

多数の例から，肝腫大，浮腫，巨舌，紫斑，脾腫，リ　　も多い。われわれの症例1は肝，脾，副腎，心や腸管

ソバ節腫大などの症状があるが，これらの症状から両　　にAm沈着が著明で，症例2は心，腸管，腎，副腎に

者の区別はできないと述べている。また昭和51年度ア　　Am沈着がみられ，　mixed　patternである。われわれ

ミロイドーシス調査研究班報告書10）－12）17）によると臨　　の例はこの分類にあてはまらなかった。

床的には両者は大差がない。われわれの症例1は肝腫

大，浮腫などの症状が認められ，症例2は肝腫大，脾　　　　　　　　　　W　ま　と　め

腫や巨舌はなく，浮腫や紫斑が認められた。死因につ　　　1　Plasma　cell　dyscrasiaを示すアミロイドーシ

いては骨髄腫に伴うアミPtイドーシスは腫瘍またはア　　スの2剖検例を経験し，原発性アミロイドーシスと骨

ミPtイドによる死亡が多く，心不全，腎不全，感染と　　髄腫に伴うアミPイドーシスの各1例を比較検討した。

続く。原発性アミロイドーシスは心不全がいちばん多　　　2　両者は臨床的にはきわめて類似しており，X線

く，Amによる死亡，腎不全，感染がこれに続く。わ　　像で骨破壊像が認められ，骨髄中の形質細胞の百分率

れわれの例は2例ともAmによる心不全が考えられ　　も高く，moneclonalなγ・globulinも著明に上昇し

た。生存期間については骨髄腫に伴うものが平均4，6　　ており，組織学的に骨髄や他臓器に形質細胞の密な増

ヵ月で，原発性が14．7ヵ月と少し長い。これらのこと　　殖がみられ，明らかな異型性を示せば骨髄腫と判断で

から，臨床症状では両者はほとんど差がない。　　　　　きる。原発性アミロイドーシスはX線像で骨破壊像が

　4　アミPtイド沈普の分布　　　　　　　　　　　　なく，形質細胞増殖がみられるのは骨髄で，異型性も

　IsobeとOsserman5）によるとAm沈着臓羅の分　　軽度であり，顕微鏡的小腫瘤形成もみられない。電顕

布にpattern　I（心，舌，筋，皮膚，腸管，腱，神経）　　的にも形質細胞の異型性は補助診断になる。境界病変

とpattern耳（肝，脾，腎，副腎とmixed　pattern　　については経過をみることによって判断せざるを得な

（pattern工＋H）および限局性に分けられる。patt一　　いのが現状である。

ern　I　がPCDに伴うアミロイドーシスにみられ，

pattern　llは2次性アミロイドーシメにみられると　　　本症例報告の要旨は，第11回関東リウvチ研究会に

いう。しかしAmの染色性や沈着様式は症例によっ　　おいて発表した。
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