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研究要旨 アミロイドーシスの全国疫学調査を実施した。このうち、AL アミロイドーシスは一次調査

で 1494 例が報告され、さらに二次調査で 741 例が集計された。男性にやや多く、年齢中央値は 65 歳、

病変臓器は腎、心、消化管、自律神経の順に多く、臨床像は海外からの報告と同様であった。治療面で

は、自家末梢血幹細胞移植が積極的に実施され、bortezomib が 276 例と多くの症例で使用されていた。 

 

A. 研究目的 

アミロイドーシスは前駆蛋白質の種類等によ

り各病型に分類され、病態や予後、治療法などが

異なっている。また、臨床スケールや重症度分類

の作成のためにも本疾患に関する詳細な臨床情

報や検査結果などを解析する必要がある。そこで、

本邦の AL アミロイドーシスに関する全国疫学調

査を実施した。 
 

B. 研究方法 

「難病の患者数と臨床疫学像把握のための全

国疫学調査マニュアル」に従い、全国の病院から

病床数に応じて無作為に抽出された 4652 診療科

（神経内科・消化器内科・循環器内科・脳神経外

科・泌尿器科・リウマチ科・血液内科・腎臓内科）

へ一次調査依頼票が送付された。抽出率は 99 床

以下の一般病院 2.5%、100-199 床 5%、200-299 床

10%、300-399 床 20%、400-499 床 40%、500 床以

上、大学病院、患者が集中すると考えられる特別

な病院（特別階層病院）100%である。対象は 2012
年 1 月 1 日から 2014 年 12 月 31 日に診療した症

例とした。回答の得られた施設に二次調査依頼票

を送付した。 

 

（倫理面への配慮） 
「疫学研究に関する倫理指針」にしたがって、

情報の提供先である熊本大学での倫理委員会の

承認を受けて実施された。二次調査は匿名化のた

めに、カルテ番号は個人票に記入せず、「二次調

査個人票の調査対象番号とカルテ番号対応表」を

用いて実施した。データの解析を行った京都鞍馬

口医療センターにおいても倫理委員会の承認を

うけた。 

 
C. 研究結果 

2321診療科より回答が得られた（回答率49.9%）。

1494例の症例が報告され、二次調査で741例が集積

された。男性436例、女性305例、年齢の中央値は

65歳（31-93歳）であった。初発症状として頻度が

高いものは、蛋白尿、腎機能障害、うっ血性心不

全、起立性低血圧、下痢、不整脈などであり、臓

器別では腎、心、消化管、自律神経、肝、末梢神

経の順であった。これらの臨床像は従来の海外か

らの報告と同様であった。診断部位は消化管、骨

髄、腎臓が多く、腹壁脂肪生検は128例にとどまっ

た。治療面では、自家末梢血幹細胞移植が126例に
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実施され、bortezomibが276例に使用されていた。 
 

D. 考察 

3 年間に診療した症例としては比較的多くの症

例が集積された。64%の症例が 65 歳以上であり、

Mayo Clinic の症例（44%）と比較し高齢者が多か

ったが、これは Mayo Clinic では選択された症例

が紹介されてきたことによると思われる。臨床症

状は従来の海外からの報告と同様であった。腹壁

脂肪生検はまだ本邦では広く普及していないこ

と、質量分析による診断例もまだ少ない現状であ

ることが判明した。治療面では 126 例に自家末梢

血幹細胞移植が実施されており、移植適応例には

本邦でも積極的に実施されていることが窺えた。

また、治療薬として bortezomib が 276 例と多数の

症例に使用されていた。AL アイロイドーシスに

保険適応を有する薬剤はないが、近年複数の新規

薬剤の有用性が報告されており今後診療面での

改善が望まれる。 
 
E. 結論 

AL アミロイドーシスの全国疫学調査結果を報

告した。Bortezomib が多くの症例で使用されてい

ることが明らかになり、保険適応となることが期

待された。 
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なし 
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