
皮膚の臨床 (2004.08) 46巻8号:1217～1219.

【代謝異常症・沈着症】 AL型全身性アミロイドーシスの2例

本間大, 高橋一朗, 伊部昌樹, 和田隆, 高橋英俊, 山本明
美, 橋本喜夫, 飯塚一



皮膚臨床４６(8)；1125～1127,2004

｢拝集 ：八
一一ＰＬ･_・＿.＿」＿丁形…＿．応 ｉｉｉ 

ＡＬ型全身性アミロイドーシスの２例
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要約症例１：６９歳，女性，舌の板状硬結。症例２：５０歳，女性，両眼瞼

の紫斑。いずれもＭ蛋白が陽性でＡＬ型全身`性アミロイドーシスと診断した。

症例１はくすぶり型多発性骨髄腫を伴い，心機能，腎機能の急速な悪化により

死亡した。症例２は眼瞼の紫斑を唯一の皮膚症状とし，明らかな臓器病変は認

めず，病初期と考えられた。ＡＬ型全身性アミロイドーシスにおける早期診断
の重要性について考察を加えた。

疹と紫斑がみられた。1経度の舌の肥大も伴っていた。

舌の可動制限はみられない。その他の特記すべき皮

膚症状はない。

病理組織学的所見舌：ＨＥ染色で粘膜固有層から

筋層にかけて，血管壁の肥厚がみられる（図１－b)。

血管壁に沈着する物質はdirectfastscarlet染色およ

びチオフラピンＴ染色陽性で，同時に抗免疫グロブ

リン軽鎖抗体に陽'性であることからＡＬアミロイド

と考えられた。心筋，腎，直腸粘膜から生検を施行

し，アミロイドの沈着について検討した。心筋では

心筋細胞間に綱目状のコンゴレッド染色陽性像を認

めた。腎では糸球体を中心に緒節状のコンゴレッド

染色陽性像がみられた。なお，直腸粘膜にはアミロ

イドの沈着はなかった。

臨床検査成績血算・血液生化学;WBC4430ルノ,
RBC420x10W，ＨｂｌＬ８ｇ/d/，Ｈｔ３９０％，Ｐ1ｔ 

21.5×10ｲﾙﾉ,TＰ４．７９/d/,GOT311U//,GPT 

191U//，LDH233IU/ＬＢＵＮ２９ｍｇ/ｄＪ，Ｃｒｅ1.34 

mg/d/，血中IgGルtypeM-protein（＋)，尿中

BenceJones蛋白（＋)，ｃｃr27.9ｍ〃ｍｉｎ

心電図；全誘導において低電位

骨髄病理組織；明らかな異型性はないが10％を越
す形質細胞の増生像を認めた。

Ｉはじめに

全身性アミロイドーシスは多彩な皮膚症状を呈

するが，診断時点ですでに臓器障害が進行してい

る場合が多く，生命予後の非常に悪い疾患の一つ

である。今回，われわれは病期が異なるＡＬ型全

身性アミロイドーシスの２例を経験したので，若

干の考察を加えて報告する。

IＩ症例

症例１６９歳，女性

初診2001年10月１０日

主訴舌の自覚症状のない板状硬結

家族歴特になし。

既往歴ＡＬアミロイドーシスとして2000年10月

から当院第１内科で加療中。

現病歴2000年７月上旬頃から，舌に特に自覚症

状のない板状硬結が出現してきたため，旭川医大皮

閥科を受診した。眼瞼の紫斑，その他の皮膚症状は

自覚していない。

初診時現症(図1-a）舌全体に板状の硬結をふれ，

舌側縁に直径3～4ｍｍまでの淡紅色から紫紅色の丘

＊ＭａｓａｒｕＨＯＮＭＡ１ｌｃｈｉｒｏＴＡＫＡＨＡＳＨＩ１ＭａｓａｋｉｌＢＥｊＴａｋａｓｈｉＷＡＤＡ,HidetoshiTAKAIIASHI， 

AkemiYAMAMOTqYoShioHASHIMOTO＆HajimellZUKA,旭川医科大学，皮膚科学i識座（主任：飯塚一教授）

〔別刷請求先〕本間大：旭川医科大学皮膚科（〒O78-8510北海道旭川市緑が丘東2-1-1-1）
〔キーワード〕眼瞼紫斑，巨大舌，早期診断
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図１症例１

８１：舌のびまん･性の肥大および硬化

ｂ：ＨＥ染色像；血管壁の肥厚がみられる。
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図２症例２

ａ：上眼瞼内側の紫斑

ｂ：ＨＥ染色像；真皮|:Ｉ｡'圏の拡張する脈管とその周囲の無柵造物質の沈潜

には消退し，両上眼瞼内側に小指頭大の浸潤をふれ

ない境界明瞭な黄褐･色斑を認めた（図２－a)。

病理組織学的所見ＨＥ染色では真皮上屑のリンパ

管が拡張し，真皮中層の脈管周囲および－部の間質

に好酸性の無機造物質の沈着がみられた（図２－b)。

この物質はdirectfastscarlet染色およびチオフラビ

ンＴ染色に陽性で，アミロイドと考えられた。

臨床検査成績血算･血液生化学;WBC3400小L

RBC367x10M小/,Hb12.09/d/,Ht36.4%,Plt

2L4x]Oｲﾙﾉ,TP7.39/d/,GOT251U//,GPT 

171U/LLDH2271U//，ＢＵＮ１３．２ｍｇ/d【，Ｃｒｅ

Ｏ､８ｍｇ/dj，ＩｇＧ"typeM-protein（＋)，尿中M

protein（－） 

骨髄病理組織；形質細胞の明らかな異型性や増生

像はない。

以上から，くすぶり型多発性骨髄腫に伴うＡＬ型

全身性アミロイドーシスと診断した。

治療として当院第１内科でメルファランープレドニ

ゾロン併用（ＭＰ）療法および血漿交換を行ったが，

心不全および腎不全が急速に進行し，当科初診から５

カ月後に死亡した。

症例２５０歳，女性

初診2001年７月４日

主訴両上眼瞼の自覚症状のない紫斑

家族歴・既往歴特にない。

現病歴2000年末頃から両上眼瞼の特に自覚症状

のない紅色皮疹に気づいていたが，2000年７月に入

り，紫紅色に色調が変化してきたため，根室市立病

院皮櫛科.を受診した。初診時みられた紫斑は生検時

－１１２６－ 
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以上から，いわゆる特発性のＡＬ型全身'性アミロ

イドーシスと診断した。直腸粘膜および腹壁皮下脂

肪から生検を施行したが，アミロイドの沈着はなか

った。

なお，現在のところ明らかな全身症状は現れてい

ないが，症例１の経過も勘案し，Ｍ蛋白血症に対し

骨髄幹細胞移植を含めた治療が検討されている。

-iodo-4'一deoxydoxorubicinが用いられ，効果が

みられている5)。

過去の皮櫛科関連の報告を皮疹についてみると

紫斑は約30％の症例で，巨大舌についても約

20％で確認されている。アミロイドーシスに合併

する皮疹のうち，眼瞼の紫斑については初期病変

の観点から注目されており6)，Wallｉｓらは眼瞼の

紫斑を主徴とし，診断から１８年以上の生存例を

報告している7)。最近，本邦でも村山ら8)は眼瞼

の紫斑を契機に診断され，他臓器の機能不全を伴

わない病初期例を報告している。一方，巨大舌は

諸臓器へのアミロイド沈着そのものを示す所見と

考えられ，進行･例としての所見とみなされてい

る。自験例についても眼瞼紫斑を主訴とした症例

2では，他臓器の合併症は今のところみられてお

らず，比較的初期の変化と思われるが，今後病期

の進行が予測され早期のＭ蛋白、序のコントロ

ールが臓器障害の進行を予防するために重要と考

えられる。眼瞼部の限局性の紫斑はアミロイドー

シスの早期診断のために有用であるが，消退を繰

り返すことから見落とされる可能性もあり，注意

が必要と思われる。

IⅡ考察

免疫グロブリン軽鎖に由来する全身性アミロイ

ドーシスは多発性骨髄腫の合併の有無で区別され

ていたが，最近では原因となる蛋白の種類により

分類されることが多く，両者をまとめて，ＡＬア

ミロイドーシスと称する')。ＡＬアミロイドーシ

スは全身性アミロイドーシスの約半数を占める

が，病変は進行性で残存する心機能，腎機能によ

り予後が規定される。特に心不全症状を呈した症

例では診断からの予後が数カ月といわれている。

アミロイドの沈着が進むと病変は不可逆性となり

治療の効果が望めないことから，早期診断および

治療が重要と考えられるが，ほとんどの場合，診

断時には機能不全が進行した段階に至っており，

平均的な予後は１～2年である。

治療は，①形質細胞機能異常に対するもの，

②沈着したアミロイドを溶出させるもの，③臓

器機能障害に対するもの，があげられる。多発性

骨髄瞳を含めた形質細胞機能異常に対してはＭＰ

療法が行われることが多いが，統計的に有意な治

療効果はみられていない2)。しかしながら，症例

によっては予後の改善がみられる場合もあるとさ

れており，症例間の有効度の差は治療開始時にお

ける臓器障害の程度によると推定される3）。最近

では他の抗腫瘍剤に加え，骨髄幹細胞移植を併用

した化学療法なども行われておりＥＢＭに基づい

た治療法の確立が期待される。また，アミロイド

の溶出療法についてはＤＭＳＯが時に用いられて

きたが4)，特有の臭気が問題となり実際の使用頻

度は必ずしも高くない。欧米では同様の目的で4，

本症例の要旨は日皮学会第350回北海道地方会で発表し

た。

（2003年５月２６日受理）
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