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研究要旨 本邦における野生型 ATTR（ATTRwt）アミロイドーシスの患者数，臨床的特徴，診療上の

課題を明らかにする目的で，本症の全国調査を実施した．調査を実施した 4629 診療科のうち 11 診療科

から 51 名の本症患者が報告され，平均年齢は 76.5 歳  8.7 歳で男性が 80.4%を占めた．平均発症年齢

は 71.6 歳  9.4 歳で，初発症状は心不全，不整脈・心伝導障害，手根管症候群が多かった．本邦で ATTRwt
アミロイドーシスを診断可能な施設は限られており，本症に関する啓発と診断体制の整備が必要である． 

 

A. 研究目的 
本邦における野生型 ATTR（ATTRwt）アミロイ

ドーシス（旧名：全身性老人性アミロイドーシス）

の患者数，臨床的特徴，および診療上の課題を明

らかにする． 

 
B. 研究方法 
 日本全国の医療機関の 4629 診療科（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）を対象に ATTRwt
アミロイドーシスに関する一次調査を実施した．

一次調査で本症の診療経験ありと回答した施設

に二次調査を実施し，本症患者の詳細な臨床情報

を収集・解析した． 

（倫理面への配慮） 
本研究は，熊本大学研究倫理委員会の承認を得

て実施した．また，患者個人が特定されないよう

に連結可能匿名化して調査を実施した． 
 
C. 研究結果 

一次調査および二次調査により，87名のATTRwt
アミロイドーシス患者の情報が収集された．この

うち，重複が3名，ATTRアミロイドの同定または

TTR遺伝子検査が実施されていない症例が33名存

在し，ATTRwtアミロイドーシスの確定診断例は51
名であった．確定診断例は10施設11診療科から報

告されており，神経内科が59%，循環器科が33%，

その他の内科が8%であった． 
ATTRwtアミロイドーシス患者の内訳は男性41

名，女性9名で，平均年齢は76.5歳  8.7歳．発症

年齢は71.6歳  9.4歳，診断時の年齢は73.6歳  9.2
歳であった．初発症状は心不全が68.6%，不整脈・

心伝導障害が21.6%，手根管症候群が19.6%であっ

た．生検組織のアミロイド陽性率は心筋が95.2%，

消化管が54.5%，皮膚が50%，腹壁脂肪が30%であ

った．27例で99mTc-ピロリン酸心筋シンチグラフィ

ーが実施されており，25例（92.6%）で異常集積を

認めた． 

 
D. 考察 
日本人剖検例の検討では，80 歳以上の 11.5%に

ATTRwt アミロイドーシスを認めると報告されて

おり，本症は高齢者の common disease ではないか

と考えられている．しかし，今回の全国調査で確

認された ATTRwt アミロイドーシス患者数は予想

に比べ少なく，確定診断可能な施設が限られてい

る現状が明らかになった．今後は，本症の臨床像

や診断アルゴリズムの啓発および診断体制の整
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備が必要であると考えられた． 
 
E. 結論 

全国調査により 51 名の ATTRwt アミロイドー

シス患者が確認された．本邦には未診断例が多い

と考えられ，本症に関する啓発と診断体制の整備

が必要である． 
 
F. 健康危険情報 

なし． 
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