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研究要旨  

アミロイドーシスは諸臓器に蛋白質による難溶の線維状構造物であるアミロイドが沈着し、臓器機能

障害を引き起こす「希少性」「原因不明」「効果的な治療方法未確立」「生活面への長期にわたる支障」

の４要素全てを満たす難治性疾患群である。本研究の目的は、全国疫学調査や剖検症例の解析により本

症の実態を明らかにすること、アミロイドーシスガイドラインの改定、追加を行い、啓発活動を展開す

ることである。また、これらの情報を元に本疾患の早期診断や適切な加療に寄与すると考える。 

全国疫学調査（二次調査）の結果で、各アミロイドーシス病型患者数および臨床的な特徴などが明ら

かとなった。また、「アミロイドーシス診療ガイドライン 2017」が完成し発行した。本ガイドライン

をもとに適切な診療の実施を啓発する。 
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A. 研究目的 

アミロイドーシスは諸臓器に蛋白質による難
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溶の線維状構造物であるアミロイドが沈着し、臓

器機能障害を引き起こす「希少性」「原因不明」

「効果的な治療方法未確立」「生活面への長期に

わたる支障」の４要素全てを満たす難治性疾患群

である。本疾患群は 36種類に上る原因蛋白質の

種類等により各臨床病型に細分類される。効果的

な治療法は各臨床病型により全く異なり、病初期

に特に有効であるため、適切な早期診断を行うこ

とが重要である。また、より高い治療効果が期待

できる新規治療法の治験も多く複数実施中であ

り、今後の治療法は変革される可能性が高い。 

本研究では、各アミロイドーシス病型患者を対

象とした全国疫学調査を実施し、本症の実態解明

および早期診断システムの基盤を確立する。また、

アミロイドーシス診療ガイドラインの改定・追記

を行う。 

 

B. 研究方法 

1. アミロイドーシス全国疫学調査 

「難治性疾患の継続的な疫学データの収集・解

析に関する研究班（研究代表者 中村好一 自治

医科大学地域医療学センター 公衆衛生学部門）」

と協力し、全国疫学調査を実施する。対象診療科

は、神経内科、消化器科、循環器科、脳神経外科、

泌尿器科、リウマチ科、血液内科、腎臓内科とす

る。 

2. ガイドラインの改定 

 クリニカルクエスチョンの追加を含めて、アミ

ロイドーシス診療ガイドラインを改定する。 

 

C. 結果 

1.アミロイドーシス全国疫学調査 

全国疫学調査の二次調査が終了し、各病型のワ

ーキンググループで解析を行った。各アミロイド

ーシスの病型で、主として診療に関与している診

療科は異なっていた。各アミロイドーシス病型の

解析結果は、各ワーキンググループ報告書に記載

した。 

 

2. 診療ガイドラインの改訂 

 診療ガイドラインの改訂を行い、新たにクリニ

カルクエスチョンを各病型で作成し追加した。発

行したガイドラインの目次を添付した。 

 

D. 考察 

 アミロイドーシスの各病型別に、全国疫学調査

を実施した。全国の医療機関を対象にした疫学調

査は、今回が初めてであり、本疾患の実態が明ら

かとなった。特に全国の患者数、主たる診療科の

違い、初発症状、診断時の検査所見の特徴、治療

法など本疾患の診療に重要な情報が得られた。次

期の全国疫学調査時には今回得られた情報をもと

に実施し、臨床情報や診断、治療法の実施に関す

る違いを検討する。 

 アミロイドーシス診療ガイドラインの改定では、

最新の知見に関して言及すると共に、クリニカル

クエスチョンも導入し、より臨床の場で役立つガ

イドラインになったと考えられる。アミロイドー

シスに関する診断法や治療法の発展は目覚ましい

ため、数年おきの改定が必要と考えられる。 

 

E. 結論 

 全国疫学調査の結果で、本邦における各アミロ

イドーシス患者の実態が明らかになった。改定さ

れたアミロイドーシス診療ガイドラインを活用し、

本症に対する診療の向上を目標に啓発を行う。 

 

F. 健康危険情報 

なし 
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山田正仁 

1) Yamada M, Hamaguchi T, Taniguchi Y, Sakai K, 

Kitamoto T, Takao M, Murayama S, Iwasaki Y, 

Yoshida M, Shimizu H, Kakita, Takahashi H,  

Suzuki H, Naiki H, Sanjo N, Mizusawa H. 

Possible iatrogenic transmission of cerebral 

amyloid antipathy and subpial Aβ deposition via 

cadaveric dura mater grafting. 5th International 

CAA Conference, Boston, Sep 8-10, 2016. 

 

池田修一 

1) Naoki Ezawa, Yoshiki Sekijima, Masahide 

Yazaki, Kazuhiro Oguchi, Shu-ichi Ikeda: 

Diagnosis of Hereditary ATTR Amyloidosis 

using 11C-PIB-PET. The XV International 

Symposium on Amyloidosis. Uppsala, Sweden. 

Jul 3-7, 2016 

2) Tsuneaki Yoshinaga, Masahide Yazaki, Yoshiki 

Sekijima, Toshihiko Ikegami, Shinichi Miyagawa, 

Shu-ichi Ikeda: Clinicopathological 

characterizations of transmitted transthyretin 

amyloidosis after domino liver transplantation: a 

single-center experience. The XV International 

Symposium on Amyloidosis. Uppsala, Sweden. 

Jul 3-7, 2016. 

3) Tsuneaki Yoshinaga, Masahide Yazaki, Yoshiki 

Sekijima, Fuyuki Kametani, Naomi Hachiya, 

Keiichi Higuchi, Shu-ichi Ikeda: The first 

pathological and biochemical identification of 

seed-lesions of transmitted transthyretin 

amyloidosis after domino liver transplantation. 

The XV International Symposium on 

Amyloidosis. Uppsala, Sweden. Jul 3-7, 2016. 

4) Yuya Kobayashi, Yoshiki Sekijima, Yuka Ogawa, 

Yasuhumi Kondo, Daigo Miyazaki, Shu-ichi 

Ikeda: Extremely Early Onset Hereditary ATTR 

Amyloidosis with p.G67R (G47R) Mutation. The 
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XV International Symposium on Amyloidosis. 

Uppsala, Sweden. Jul 3-7, 2016. 

5) Yoshiki Sekijima, Michitaka Nakagawa, Kana 

Tojo, Tsuneaki Yoshinaga, Masahide Yazaki, Jun 

koyama, Shu-ichi Ikeda: Carpal Tunnel 

Syndrome: The Most Common Initial Symptom 

of Systemic Wild-type ATTR (ATTRwt) 

Amyloidosis. The XV International Symposium 

on Amyloidosis. Uppsala, Sweden. Jul 3-7, 2016. 

6) N Katoh, Y Sekijima, M Matsuda, S-I Ikeda: 

Bortezomib-dexamethasone versus high-dose 

melphalan for Japanese patients with systemic 

light chain(AL) amyloidosis: A retrospective 

single-center study. The XV International 

Symposium on Amyloidosis. Uppsala, Sweden. 

Jul 3-7, 2016. 

7) Masahide Yazaki, K ueno, N Katoh, T Yoshinaga, 

Y Sekijima, S Ichimata, M Kobayashi, H Kanno, 

S Ikeda: The first detailed postmortem 

pathological study of AH amyloidosis: The 

patient survived 17 years after the onset without 

any specific chemotherapies. The XV 

International Symposium on Amyloidosis. 

Uppsala, Sweden. Jul 3-7, 2016. 

8) Masahide Yazaki, T Yoshinaga, Y Sekijima, F 

Kametani, S Nishio, Y Kanizawa, S Ikeda: The 

first Ostertag type amyloidosis in Japan: A 

sporadic case of fibrinogen(A Fib) amyloidosis 

associated with a novel frame-shift variant. The 

XV International Symposium on Amyloidosis. 

Uppsala, Sweden. Jul 3-7, 2016. 

9) Akihiro Ueno, Nagaaki Katoh, Tsuneaki 

Yoshinaga, Osamu Aramaki, Masatoshi 

Makuuchi, Yoshiki sekijima, Shu-ichi Ikeda: 

Liver transplantation is a potential treatment 

option for systemic light chain amyloidosis 

patients with dominant hepatic involvement. The 

XV International Symposium on Amyloidosis. 

Uppsala, Sweden. Jul 3-7, 2016. 

10) Yoshiki Sekijima, Masahide Yazaki, Kazuhiro 

Oguchi, Tsuneaki Yoshinaga, Shu-Ichi Ikeda: 

Transthyretin-type Cerebral Amyloid Angiopathy 

in Post-transplant Patients with Hereditary ATTR 

Amyloidosis: Correlates between Clinical 

Findings and Amyloid-PET Imaging. 第 13回国

際人類遺伝学会，京都，Apr 7, 2016. 

11) 吉長恒明，矢崎正英，関島良樹，亀谷富由樹，

池田修一: de novo amyloidosis（医原性 FAP）

における生化学的解析とその臨床像． 第 57

回日本神経学会学術大会，神戸，May 19, 2016. 

12) 大橋信彦，小平農，関島良樹，森田洋，池田

修一: Val30Met TTR型 FAP患者に対するTTR

四量体安定化薬の長期的効果. 第 57回日本

神経学会学術大会，神戸，May 19, 2016. 

13) 江澤直樹，関島良樹，矢崎正英，小口和浩，

池田修一:11C-PIB-PETを用いた遺伝性 ATTR

アミロイドーシス診断の試み． 第 57回日本

神経学会学術大会，神戸，May 19, 2016. 

14) Yoshiki Sekijima, Masahide Yazaki, Kazuhiro 

Oguchi, Tsuneaki Yoshinaga, Shu-ichi Ikeda: 

Cerebral Amyloid Angiopathy in Post-transplant 

Patients with Hereditary ATTR Amyloidosis, 第

57回日本神経学会学術大会，神戸，May 20, 

2016. 

15) 矢崎正英，吉長恒明，関島良樹，池田修一，

亀谷富由樹: Laser microdissectionを用いたア

ミロイドーシス沈着病態解析への応用．第 57

回日本神経学会学術大会，神戸，May 20, 2016. 

16) 小平農，森田洋，大橋信彦，池田修一: FAP

における順行性感覚神経伝導検査（near nerve
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法）の有用性．第 57回日本神経学会学術大

会，神戸，May 20, 2016. 

17) 加藤修明，関島良樹，松田正之，池田修一.AL

アミロイドーシスに対する

Bortezomib-dexamethasone療法と high-dose 

melphalan療法の成績比較（A retrospective 

singlecenter study）．第４回日本アミロイドー

シス研究会学術集会，東京，May 19, 2016. 

18) 小林優也，小川有香，近藤恭史，宮崎大吾，

関島良樹，池田修一: 13歳で発症した遺伝性

ATTRアミロイドーシスの一例．第４回日本

アミロイドーシス研究会学術集会，東京，Aug 

19, 2016. 

19) 江澤直樹，関島良樹，矢崎正英，小口和浩，

池田修一: 遺伝性 ATTRアミロイドーシスに

おける 11C-PIB-PETの有効性． 第４回日本

アミロイドーシス研究会学術集会，東京，Aug 

19, 2016. 

20) 関島良樹，矢崎正英，小口和浩，江澤直樹，

吉長恒明，池田修一: 遺伝性 ATTRアミロイ

ドーシス長期生存例における脳アミロイド

アンギオパチーの出現とその11C-PIB-PET所

見の解析．第４回日本アミロイドーシス研究

会学術集会，東京，Aug 19, 2016. 

21) 吉長恒明，矢崎正英，関島良樹，亀谷富由樹，

池田修一:ドミノ移植後アミロイドーシスの

臨床病理学的検討 一施設検討．第４回日本

アミロイドーシス研究会学術集会，東京，Aug 

19, 2016.  

22) 矢崎正英，吉長恒明，関島良樹，池田修一，

宮原照良，亀谷富由樹: 肝移植後 FAP患の眼

内アミロイド蛋白の laser microdissection 

(LMD)を用いた詳細な生化学的検討．第４回

日本アミロイドーシス研究会学術集会，東京，

Aug 19, 2016. 

23) 佐藤俊一，関一二三，池田修一: シャルコー

関節により右大腿骨の骨頭粉砕骨折をきた

した ATTR V30M型家族性アミロイドポリニ

ューロパチー(FAP)43歳男性例． 第４回日本

アミロイドーシス研究会学術集会，東京，Aug 

19, 2016.  

24) 亀谷富由樹，吉長恒明，鈴木彩子，関島良樹，

矢崎正英，池田修一:TTRアミロイド線維沈着

部位のプロテオミクス解析．第４回日本アミ

ロイドーシス研究会学術集会，東京，Aug 19. 

2016  

25) Nagaaki Katoh,Yoshiki Sekijima, Masayuki 

Matsuda, Shu-ichi Ikeda: 

Bortezomib-dexamethasone versus high-dose 

melphalan for systemic light chain (AL) 

amyloidosis. 第 78回日本血液学会学術集会，

東京，Aug 19, 2016.  

26) 吉長恒明，矢崎正英，関島良樹，亀谷冨由樹，

池田修一: ドミノ肝移植後レシピエントにお

ける医原性アミロイドーシスの臨床生化学

的検討．第 34回日本神経治療学会総会，米

子，Nov 5, 2016. 

 

玉岡 晃 

1) 遠坂直希、中馬越清隆、冨所康志、石井賢二、

樋口真人、島田 斉、須藤哲也、玉岡 晃：

Posterior cortical atrophyを呈し分子イメージ

ングや脳脊髄バイオマーカーにより

Alzheimer型認知症と診断した 63歳女性例．

第 220回日本神経学会関東・甲信越地方会,

東京, Mar 4, 2017. 

2) 玉岡 晃：認知症：診断と治療の最先端．第

2回流山地区脳卒中連携の会,柏, Sep 13, 2016. 

3) 玉岡 晃：認知症の早期発見と対処法．筑波

大学公開講座, 北本, Sep 11, 2017． 
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4) Shioya A, Yoshimura Mori- M, Oya Y, Murata M, 

Hasegawa M, Tamaoka A, Murayama S, Saito Y: 

Abnormal splicing of tau transcripts influences 

neuropathology of myotonic dystrophy. 57th 

Annual Meeting of the Japanese Society of 

Neurology, Kobe, Japan, May 21, 2016. 

5) Tomidokoro Y, Koide T, Ishii K, Tamaoka A: 

Analysis of toxic Abeta conformer in human CSF. 

57th Annual Meeting of the Japanese Society of 

Neurology, Kobe, Japan, May 19, 2016. 

6) Ishii K, Ishihara S, Koide T, Matsuura T, Adachi 

K, Nanba E, Tomidokoro Y, Tamaoka A: FMRP 

and FMR1 mRNA expression in FXTAS and 

other neurodegenerative disease brain. 57th 

Annual Meeting of the Japanese Society of 

Neurology, Kobe, Japan, May 20, 2016.  

7) 中馬越清隆、瀧口真央、小金澤禎史、角野虎

太郎、藤宮 克、藤塚 捺、清水彩音、瀧口

詩乃、玉岡 晃: アルツハイマー病における

滑動性眼球運動. 第 57回日本神経学会学術

大会, 神戸, May 18, 2016. 

8) 玉岡 晃: 高齢者医療における認知症診療．

第 6回県西地区高齢者医療を考える会, 筑西, 

Apr 27, 2016. 

9) 玉岡 晃: 高齢者医療における認知症診療．

第 6回県西地区高齢者医療を考える会, 筑西, 

Apr 27, 2016. 

 

東海林幹夫 

1) Nakamura T, Kawarabayashi T, Wakasaya Y, 

Nakahata N, Narita S, Shoji Y, Takahashi I, 

Nakaji S: Plasma Aβ levels are correlated with 

cognitive and motor functions in Iwaki Health 

Promotion Project. 68th Annual Meeting of 

American Academy of Neurology, Vancouver, 

Apr 15-21, 2016. 

2) Orikasa M, Kawarabayashi T, Wakasaya Y, 

Nakamura T, Nakahata N, Shoji M: CSF and 

plasma biomarkers for diagnosing dementia in 

outpatient clinic. Alzheimer’s Association 

International Conference, AAIC 2016, Toronto, 

Canada, July 24-28, 2016. 

3) Kawarabayashi T, Narita S, Nakamura T, 

Wakasaya Y, Nakahata N, Shoji M: Early 

induction of phosphorylated tau in synapse from 

APP transgenic mice. Neuroscience 2016, the 

Society for Neuroscience, 46th Annual Meeting, 

San Diego, Nov 12-16, 2016. 

4) Nakamura T, Kawarabayashi T, Wakasaya Y, 

Shoji Y: Plasma amyloid ß levels are correlated 

with cognitive and motor functions. 第 57回日

本神経学会学術大会, 神戸国際会議場, May 

18, 2016． 

 

高市憲明 

1) 川田真宏、星野 純一、今福 礼、平松里佳

子、長谷川詠子、関根章成、山内真之、早見

典子、諏訪部達也、澤 直樹、乳原善文、藤

井丈士、高市憲明：原発性 AL アミロイドー

シス 自家末梢血幹細胞移植併用大量メルフ

ァラン療法後再発例の検討. 第 59回日本腎臓

学会学術集会総会, 横浜, Jun 17, 2016. 

2) 岩立堂佑、関根章成、星野純一、諏訪部達也、

住田圭一、早見典子、上野智敏、小黒昌彦、

水野裕基、國沢恭平、薮内純子、大島洋一、

川田真宏、平松里佳子、長谷川詠子、澤 直

樹、高市憲明、藤井丈士*、藤井晶子*、大橋

健一*、和気 敦**，乳原善文、虎の門病院分

院腎ｾﾝﾀｰ，同病理部*，同血液科**: IgD-λ 型

原発性AL ｱﾐﾛｲﾄﾞｰｼｽの 1例. 第 46回日本腎臓
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学会東部学術大会, 東京, Oct 7-8, 2016. 

3) 大島洋一、上野智敏、星野純一、関根章成、

諏訪部達也、住田圭一、早見典子、小黒昌彦、

水野裕基、國沢恭平、薮内純子、川田真宏、

平松里佳子、長谷川詠子、澤 直樹、高市憲

明、藤井丈士*、藤井晶子*、大橋健一*、乳原

善文、虎の門病院腎ｾﾝﾀｰ、同病理部*：IL-6 ｼ

ｸﾞﾅﾙが AA ｱﾐﾛｲﾄﾞｰｼｽ腎症の腎不全進展因子

として考察しえた１例. 第 46回日本腎臓学会

東部学術大会, 東京, Oct 7-8, 2016. 

4) 田村直大、早見典子、國沢恭平、関根章成、

水野裕基、小黒昌彦、薮内純子、大島洋一、

平松里佳子、山内真之、長谷川詠子、澤直樹、

高市憲明、藤井晶子*、大橋健一*、藤井丈士*、

乳原善文、 虎の門病院分院腎ｾﾝﾀｰ内科ﾘｳﾏﾁ

膠原病内科，同病理部*：AA ｱﾐﾛｲﾄﾞｰｼｽによ

る腎障害合併ｸﾛｰﾝ病に対し infliximab による

治療を 4年継続しえた 1例よりの考察. 第 46

回日本腎臓学会東部学術大会，東京, Oct 7-8, 

2016. 

5) 藤川莉那、上野智敏、関根章成、水野裕基、

國沢恭平、川田真宏、山内真之、住田圭一、

早見典子、諏訪部達也、長谷川詠子、星野純

一、澤 直樹、高市憲明、大橋健一*、藤井丈

士*、乳原善文、虎の門病院分院 腎ｾﾝﾀｰ内科

ﾘｳﾏﾁ膠原病内科、同病理部*：関節ﾘｳﾏﾁ(RA)

の経過中に発症した κ型AL-ｱﾐﾛｲﾄﾞｰｼｽに対し

BD 療法とﾄｼﾘｽﾞﾏﾌﾞの併用療法が奏効した一

例、 第 46 回日本腎臓学会東部学術大会, 東

京, Oct 7-8, 2016. 

 

山田俊幸 

1) 山田俊幸：実験医学的視点での AAアミロイ

ドーシス. 第 60 回日本リウマチ学会学術集

会, 横浜, Apr 22, 2015. 

2) 田中将史、沖野 希、高瀬ひろか、川上 徹、

山田俊幸、向 高弘：AA アミロイドーシス

で沈着する SAA(1-76)ペプチドの線維形成能

評価．第 4回日本アミロイドーシス研究会学

術集会, 東京, Aug 19, 2016. 

3) Yamada T, Sato J: A simple test for AA amyloid. 

XVth International Symposium on Amyloidosis. 

Uppsala, Jul 6, 2016. 

 

内木宏延 

1) 小澤 大作, 野村 寮, Patrizia P. Mangione, 長

谷川 一浩, 大越 忠和, Riccardo Porcari, 

Vittorio Bellotti, 内木 宏延: C反応性蛋白質

と血清アミロイド P成分の多面的シャペロン

効果. 第 16回日本蛋白質科学会年会, 福岡, 

Jun 7-9, 2016. 

2) Naiki H: Thioflavin T: Not an all-rounder, but a 

trustworthy friend for over 27 years. The XVth 

International Symposium on Amyloidosis, 

Uppsala, Sweden, Jul 3-7, 2016.  

3) Ozawa D, Nomura R, Mangione PP, Hasegawa 

K, Okoshi T, Porcari R, Bellotti V, Naiki H: 

Antiamyloidogenic and proamyloidogenic 

chaperone effects of C-reactive protein and 

serum amyloid P component. The XVth 

International Symposium on Amyloidosis, 

Uppsala, Sweden, Jul 3-7, 2016. 

4) 内木 宏延: アミロイド線維形成・細胞傷害の

分子機構：β2-ミクログロブリンアミロイドー

シスを中心に. 第 4回日本アミロイドーシス

研究会学術集会, 東京, Sep 19, 2016． 

5) 小澤 大作, 野村 寮, Patrizia P. Mangione, 長

谷川 一浩, 大越 忠和, Riccardo Porcari, 

Vittorio Bellotti, 内木 宏延: C反応性蛋白質

と血清アミロイド P成分のアミロイド線維形
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成抑制および促進効果. 第 4回日本アミロイ

ドーシス研究会学術集会, 東京, Sep 19, 2016． 

 

重松 隆 

1) akashi S, Masafumi F, Keitaro Y, Takashi A, 

Akifumi F, Hiroe T, Motoi O, Tadao A: THE 

EVALUATION STUDY OF THE SAFETY AND 

EFFICACY WITH ETELCALCETIDE 

(ONO-5163/AMG 416 : A NOVEL 

INTRAVENOUS CALCIMIMETIC) ON 

SECONDARY HYPERPARATHYROIDISM 

(SHPT) FOR 52 WEEKS IN JAPANESE 

HEMODIALYSIS PATIENTS  The 49th 

American Society of Nephrology (Kidney Week 

2016), Chicago, America, Nov 15-20, 2016. 

2) Fukagawa M, Yokoyama K, Shigematsu T, Akiba 

T, Fujii A, Kuramoto T, Odani M, Akizawa T: 

Phase III study to evaluate the efficacy and safety 

of a novel intravenous calcimimetic, ono-5163 

(etelcalcetide), compared with placebo in 

Japanese hemodialysis patients with secondary 

hyperparathyroidism. 53rd CONGRESS 

ERA-EDTA, Vienna, Austria, May 21-24, 2016. 

3) 重松 隆、是枝大輔、根木茂雄: AKI診療にお

ける血液浄化療法の適応とその管理. 第 58回

日本腎臓学会学術総会, 名古屋, Jun 17-19, 

2016. 

4) 根木茂雄、重松 隆: AKIに対する急性血液浄

化療法. 第 61回日本透析医学会学術集会, 大

阪, Jun 9-12, 2016. 

5) 根木茂雄: AKIに対する血液浄化 AKIに対す

る血液浄化「血液浄化量, および抗凝固剤に

関して」. 第 59回日本腎臓学会学術集会・総

会, 横浜, Jun 17-19, 2016. 

 

奥田恭章 

1) 奥田恭章: リウマチ性疾患と AA アミロイド

ーシス - AAアミロイドーシス成因論と消化

管病変への対応. 第 58 会日本リウマチ学会

総会・学術集会, 横浜, Apr 21-23, 2016. 

2) 奥田恭章: 反応性 AA アミロイドーシスの疫

学と病態解析・診断・治療の変遷. 第４回日

本アミロイドーシス研究会・学術集会, 東京, 

Aug 19, 2016. 

3) 奥田恭章: トシリズマブ（TCZ）による寛解

継続投与中に妊娠し、TCZ 休薬後に再燃し、

ステロイド不応にて妊娠中 TCZ 再投与を行

い寛解・出産した AAアミロイドーシス合併
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