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　　Acase　of　primary　amyloidosis　of　the　liver　was　reported．　A　forty－three　years　old　man　had

been　well　until　April　1975　when　he　developed　epistaxis　and　general　fatigu．e．　He　was　found　to

hav6　a　firm　and　coarsely　nodular　Iiver　on　palpation　suggesting　cirrhosis　or　neoplasm．　And　his　liver

function　tests　revealed　abnormal　results　in　several　items　such　as　s－GPT，　s－GOT，　A1－Pase，　r－GTP

and　ICGR15　retention．rate，99mTc　liver　scanning　showed　low　density　areas　especially　in　the　right

ユobe　of　the　liver　which　suggested　the　development　of　neoplasm．　Liver　angiography，　however，

showed　no　hyper－　or　hypovascular　area．　Histological　examinations　of　the　liver　biopsied　under

peritoneoscopy　showed　extensive　deposits．　of　amyloid　oll　the　sinusoi（lal　walls，　and　the　liVer　c611s

were　atrophied．　He　developed　newly　diarrhea．　No　amyloid　depositions，　h【〕wever，　was　observed　in

the　stomach　alld　colon　so　far　examined　by　biopsy，　No　c］inical　signs　of　the　involvement　of　heart，

kidney　and　nerve　system　could　be　revealed．　No　disease　etiologicaly　related　to　the　development

of　arrlylQidosis　could　be　found　in　this　case．

　　He　is　now　under　strict　observation　as　an　out－patient．

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（Received　for　publication；July　27，．1979）
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肝生検（1iver　biopsy）

　　　　・　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　増加を認めた。凝血学的検査では，血小板数20x104

　　　　1　緒　　言　　　　　　　　　　　　　　　　　と正常であるが，出血時間，凝圃時間は著明に延長

　肝はあらゆる型のアミPイドーシスにおいて，もっ　　　し，1・　Pンボテスト値の低下を認めた。プPトPtソビ

ともしばしば侵される臓器の一つである。このさい肝　　　ン時間は正常値であった。肝機能検査では・GOT・

は著明に腫大することが多く・悪性暉瘍をさえ暦わせ　　　GPTの軽度上昇，　AI－P，γ一GTP等の高度上昇と

ることがあり，その診断は肝の生検によらねぽならな　　　ICGRI5の高度停滞を認めた。血清総蛋白は6・5とや

い。薯者らは，肝機能検査，肝シソチグラムより肝腫　　　や低値で，，その分画ではβ一グロブリン17・7％と増加

蕩を疑い，腹腔鏡下肝生検により原発性アミPイドー　　　していた。HBsAg，　anti－HBsは陰i生でα一fet。Pro一

シスと診断した症例を経験したので報告する。　　　　　　teillは正常値，　CEAは5．6ng／m1と軽度の高値を暴

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　していた。腎機能検査成績はほぼ1E常であった。

　　　　1　症　　例　　　　　　　　　　　　　　　　　　胸部X線像皇心電図，負荷心電図では特に異常を認

　症例：43才，男性，デパート勤務。　　　　　　　　　めず，消化管のX線検査でも異常を認めなかった。

　主訴：全身倦怠感，鼻出血。　　　　　　　　　　　99mTc－phytateにょる肝シソチグラムでは肝は腫大

　家族歴：子供（12才，男）：ネフローゼ症候群。母；　　し，びまん性の取り込みの低下と・さらに広範な

気管支喘息。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　sPace　occuPying　lesionを認めた（図1）。また，

　既往歴：特記する疾病はないが，20年来日本酒1日　　　脾，骨髄への取り込みも高度に認められた。肝血管撮

3～5合を飲酒。輸血歴なし。　　　　　　　　　　　　影では，血管の増生，tumor　stain等の悪性所見は

　現病mo　：生来健康であったが，昭和50年4月頃より　　　認められなかった（図2）。ノルアドレナリソ負荷に

鼻出血，痔核出血を認めるようになった。近医での血　　　よるpharmacoangiogramでも同様の所見であった。

液検査，肝機能検査では異常なしといわれた。しか　　　腹腔鏡検査所見では肝は著明に腫大し，表面不整で赤

しこの頃より飲酒量が減り，夕方になると金身倦怠感　　　褐色調を皇し，硬度は増強していた（図3）。一部結

が出現するようになった。また数ケ月間で10kgの体　　　節状の部もあり，肝鎌状靱帯の静脈怒張を認めた。同

重減少を認めた。しかし腹痛，下痢，食欲不振等は認　　　時に施行した肝生検組織像では，H－E染色でエオジ

められず，心悸充進1下腿浮腫等にも気づいていな　　　ソに淡染する均等性物質が類洞周囲及びGlisson鞘に

い。昭和52年11月より鼻出血，痔核出血がほぼ毎日み　　　高度に沈着していた。そのため大部分の肝細胞はEE

られるようになり・12月末発熱デ咳，淡を訴え近医　　　追萎縮され，変性壊死に陥っており・小葉によって

を受診した際に肝腫大と肝機能検査成績の異常を指摘　　　はほとんど消失している部位も認めた。類洞は拡張

され，精査を目的として昭和53年1月7日当院へ入院　　　し，星細胞の動員は少なく，Glisson鞘は軽度ee拡張

しt5。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　し，軽度の単核球を主とした炎症性細胞浸潤と線維イヒ

　入院時現症：身長163，5cm，体重60．5k9，栄養中　　　を認め，血管周囲にも均等性物質の沈着を認めた。胆

等度，血圧110／78mmHg，脈拍64／分，整。黄疸，　　　管の拡張や胆栓は認めなかった（図4）。前述の均等

貧血なく，巨大青やリンパ節腫大もない。手掌紅斑，　　　性物質はCongo－Red染色で機色に染まりアミPイド

クモ状血管腫，女性化乳房を認めない。胸部では心拡　　　であることが判明した。1白：腸生検，胃生検ではアミpa

大なく，心音，呼吸音正常。肺肝境界は第5肋間。腹　　　イドの沈藩は認められなかった。以上基礎疾患がない

部では心窩部の膨隆を認めたが，静脈怒張，腹水はな　　　事より原発性アミPイドーシスと診断した。

く，肝は右鎖骨中線上で4横指，剣状突起下で5横指　　　　経過；診断後約1年間にわたり経過を観察している

触知し，極めて硬く，表面粗大結節状，辺縁鈍で圧痛　　　が，食欲不振，心窩部～右季肋部の痛みと下肢の倦怠

を認めた。脾，腎は触知しなかった。下腿浮腫を誌め　　　感を訴えるようになり，昭和53年末より下痢が続いて

ず，神経学的にも異常を認めなかった。　　　　　　　　いる。肝の腫大は徐々に増強し，心窩部に結節状の部

　検査成績：表1に示したごとく，尿蛋白軽度陽性で　　　を触れるようになった。下腿浮腫，腹水も認めてい

あったが・Bence－－Jones蛋白は認めず，末梢血液で　　　る。入院後一時ICGR15が10％にまで回復したが，他

は貧血なく，軽度の白血球増多とリンパ球白分率の　　　の検査項匡1では著変なく，昭和54年1月の検査では尿
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腹腔鏡下肝生検で診断し得た原発性アミμイドーシスの一例

表1　　　　　入院時検査成績
尿

　タンパク　　　　　　　　　　　（十）

　糖　　　　　　　　　　　　　（一）

　ウロビリノーゲン　　　　　　 （土）

　沈渣　　　　　　　　　　異常なし

　BenCe　JoneSタソパク　　　　　　（一）

糞便

　潜血（グアヤック法）　　　　　（±）

　虫卵　　　　　　　　　　　　（一）
rflL液

　赤血球数　　　　　　　　　530x104

　血色素量　　　　　　　　　　　102％
　白エfi1球数　　　　　　　　　　　　　　　　　　　8700

　　好中球桿状核球　　　　　　　4．0％

　　　　　分葉核球　　　　　　34，5％

　　リンパ球　　　　　　　　　　55．5％

　　好酸球　　　　　　　　　LO％
　　好塩基球　　　　　　　　　1．5％

　　単球　　　　　　　　　　3。5％

　ltn小板数　　　　　　　　　　20×104

出血時間　　　　　　　　　　　12分

凝固時間　　　　　　　　　　　21分

プロトロンビン時間　　　　12秒
トロンボテスト　　　　　　　　13％

ItTt沈　　1時間　　　　　　　　　13皿m

　　　　2時間　　　　　　　　　32mm
血液化学的検査

総ビリルビン　　　　　O．・77m9／dl

　GOT　　　　　　　　　　　99単位

　GPT　　　　　　　　　　63単位
　Al－P　　　　　　　　　　　　　　65　K－A単位

　γ一GTP　　　　　　　　　　　　929　mU／ml

　LAP　　　　　　　　　　143．2単位

　LDH　　　　　　　　　　　102単位

　ZTT　　　　　　　　　　　6．8単位

　TTT　　　　　　　　　　O．3単位
　総タンパク量　　　　　　　　　 6．5g／dl

　分画　alb．　　　　　　　　52，1％

　　　　glb，　αL　　　　　　　　　　5．0％

　　　　　　　α2　　　　　　5．6％

　　　　　　　β　　　　　　17．7％

　　　　　　　7’　　　　　　19．9％

　ICG（R15）　　　　　　44％
　Na　　　　　　　　　　　　　　　139　mEq／l

　K　　　　　　　　　　　　　4．　tl　mEq／1

　Cl　　　　　　　　　　　　109　mEq／1

　BUN　　　　　　　　　　　20　mg／dl

　クレアチニソ　　　　　　1．4mg／d1

　鉄76μg／d1　アミラービ　　　　　　　194Somogyi単位

　総コレステロール　　　　236mg／d1

　トリグリセライド　　　　　153mg／dl

　βリポタンパク　　　　　3．2mg／d1

血清学的倹査

　α一fetoprotein　　　　　　　　2ng／ml

　CEA　　　　　　　　　　　　5．6ng／m1

　HBV関連抗原・抗体　　　　　（一）

　RAテスト　　　　　　　　（一、

　ASLO　　　　　　　　　×333
　Coombsテスト　　　　　　　（一）

　ワ氏反応　　　　　　　　　　（一）

血清免疫グρブリン

　　　IgG　　　　　　　　　l550　mg／dl

　　　IgA　　　　　　　　　339　mg／dl

　　　IgM　　　　　　　　　86　mg／dl

　　　IgE　　　　　　　　　　56　mg／dl

腎機能検査

　　　PSP　　15分　　　　26％

　　　　　　　　計　　　　82％
　　　クレアチニンクリアランス　　　　78，6　m1／min

血LべJ、板塔占着倉旨　　　　　　　　　　　　　　84　％

A1－Pアイソザイム

　　　1　　　　　　　　　　3％

　　　1　　　　　　　　　76％

　　　皿　　　　　　　　　14％

　　　W　　　　　　　　　O％

　　　V　　　　　　　　　7％
骨髄像

　G／E比　　　　　　　　　9．5

　有核細胞数　　　　　　　3，3×104／mm3

　巨核球数　　　　　　12　／mm3
　形質細胞数　　　　　　　0．8％

中タンパク（十），T－－P　6．1g／dl，（Alb．43，4％，α「　　　135，　Al－P　67，1，γ一GTP　303，　T－Bil　o，49である。

910b・4・　5％，α2－910b・　9・3％，β“’910b・21・5％，γ一　　　現在外来にて経過観察中である。

glob．21．2％），　ZTT　8．3，　GOT　45，　GPT　69，　LDH
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・：魂・薩蕊紬、

　　　夢

　　ttケ　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，

一認蹴

図2　選択的腹腔動脈造影（動脈相）

図3　腹腔鏡（肝右葉）

　　肝は腫大し，表面不整で硬度は増強している。
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腹腔鏡下肝生検で診断し得た原発i生アミロイドーシスの一例

（×100）

　レ　　　　　　　　　　　　　　　　　　ら

　　　・醗　魏r懸鵬・』「「iT，　　慧』．一蠣
　鹸轡鍵1縄編慧購轟・1．、、　1　鍵・　、’

（×400）

図4肝生検組織像（H－E染色）

　　H－E染色でエオジソに淡染する均等性物質が類洞周囲及びGlisson鞘に高

　　度に沈着し，肝細胞は疋E迫萎縮している。また，類洞は拡張し，星細胞の動

　　貴は少ない。
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　シスでの肝のアミロイド沈着の頻度は，Levineら9）

　　　　皿　考　　察　　　　　　　　　　　　　　　　　によれば62％であり，これは続発性での59％と大差な

　1842年R。kitanskyがアミロイドーシスに相当する　　　い。臨廉的には肝腫大，脾腫，　Al－Pの上昇l　BSPの

疾患を最初に記載し，1853年，Virchowi）が慢性感染　　　停滞，低アルブミソJfiL症，末期には腹水，黄疸も認め

症の患者で内臓に沈着した澱粉様の染色態度を示した　　　るという。しかしこれらはアミロイドーシスにのみ特

異常物質をアミロイドと命名した。原発性と続発性の　　　有のものでなく，同時に合併する心，腎病変も考慮す

区別を設けたのはLubarsch（1929）カミ始まりであるv　　　る必要がある。肝機能検査では，トランスアミナーゼ

Reimannら（1935）が骨髄圓こ伴う型を加え，続い　　　は軽度上昇を示すのみで，著明な黄疸を示す症例は少

てDahlin2）ら（1950）は限局型（結節型）を追加し　　　ない。これに反して血清Al－Pは症例の50％に高値が

て4型とした。しかし原発性と続発性をはっきり区別　　　認められ，またBSP施行例の90％に色素停滞が認め

できるのか，という疑聞が提出され，King（1948）　　　られるという7）。本症例では，　T－・Bi1　eX　O．　77mg／dl

はアミロイド沈着の臓器分布または染色態度で原発性　　　で黄疸はみられないが，Al－Pは65K－A単位と著明

と続発性を分けるのは困難であり，不必要と主張し，　　　な上昇を示し，またγ一GTP，　LAP等の胆管系酵素が

定型的アミロイドーシスと非定型的アミロイドーシス　　　いずれも上昇を示しており，アミロイド沈着による毛

に分類した。1952年，Andradeによって家族性アミ　　　細胆管の圧迫によるものと考えられた。　ICGRlsの高

ロイドーシスが報告され，Dahlinの4型に家族型を　　　度の停滞率や低アルブミン血症がみられたことも，類

加えて5型に分類されるようになった。その後も偏光　　　洞にそった著明なアミロイドの沈着による肝内血行動

色によるAmyloid　Substanceの分類（Nakagaw，　　　態の障害や肝実質細胞の萎縮，胆管系の圧迫によるも

1965）等の種々の試みがあるが，アミPイドF－一シスの　　　のと考えられた。

病型分類は学者によってまちまちで統一されていな　　　　Levineによれば肝腫大は原発娯三アミロイドーシス

い。昭和50年，「厚生省特定疾患アミpイドーシス調　　　の49％にみられ9），硬く，時に腫瘤様に表面の1！Ll凸が

査研究班」が結成され，作業をすすめるための一応の　　　みられる例もあるとされているle）。本症例でも，肝は

病型分類としてKyle（1975）3）らに準拠する次のよう　　　著明に腫大し，硬く，経過とともに結節状に触知する

な分類を採用した4）。　　　　　　　　　　　　　　　　部が出現した。肝シンチグラムでもびまん性の取り込

　　1）原発性アミPtイドーシス　　　　　　　　　　　　みの低下の他にspace　occupying　lesionがみられ

　　2）多発性骨髄腫に合併するアミロイドーシス　　　　肝腫瘍が疑われたが，血管撮影，AFP，　CEAなどの

　　3）続発性アミPtイドーシス　　　　　　　　　　　所見よけll藪瘍の存在は否定された。　Deckerら11）は，

　　・1）分類困難なアミロイドーシス　　　　　　　　　悪性新生物ないし肝硬変を思わせる硬い粗大結節状の

　　5）象族性（遣伝性）アミロイドーシス　　　　　　　肝腫大を認め，肝シソチグラム上右葉に欠損像を認め

　　6）限局性アミロイドーシス　　　　　　　　　　　た症例の剖検で，アミロイドの沈着によって肝突質が

　本症例では骨髄腫その他の基礎疾患がみられず，か　　　ほとんど消失した11011functional　areaと月干シンチ

つ紳経疾患を主病像とする家族性アミPイドーシスと　　　グラム上の欠損部とが完全に一致し，また他の2症例

も異なり，肝に広範なアミロイドの沈着がみられるこ　　　にっいて，肝シンチグラムはびまん性に不均一な取り

とより，1）の原発性アミ戸イドーシスに分類される　　　込みをしていると報告している。本邦では神田ら12）

ものと考えられた。　　　　　　　　　　　　　　　　　が，肝シソチグラム上肝の輪廓の増大，変形があり，

　原発性アミロイドーシスは稀な疾患であるが，年　　　特に右葉全体と左葉上部に欠損像を呈し，肝癌が疑わ

次別推移をみると臨床例も剖検例も原発性アミロイド　　　れた続発性アミμイドーシスの例では，アミロイドの

一シスの報告の増加が著しい5）。Werner7）らによれ　　　沈着が不均一一．一で，左葉より右葉に強く，肝細胞と同時

ば，原発性アミロイドーシスの初発症候は出血傾向，　　　に星細胞等網内系細J］包も右葉で強い変化を受けていた

肝腫大が多く，また肝アミロイドーシスでは体重減　　　と報告している。これらの報告を考えると・本症例で

少，右上腹部痛が出現するという。本症例でも，まず　　　もアミロイド沈着が肝内の各部伎で不均一になってお

鼻出血に気づき，その後肝腫大が出現している。　　　　　り，アミロイド沈着が高度の部位で肝実質細胞ととも

　アミロイドーシスでは原発性，続発性をとわず，50　　に網内系細胞も強く変化を受け，その数を減じ，肝シ

～70％に肝病変が認められる8）。原発性アミロイドー　　　ンチグラム上あきらかな11文り込みの低下像を呈したも
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