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研究要旨 わが国におけるアミロイドーシスの患者数や臨床的特徴については不明な点が多く残され

ている。本研究では脳アミロイドアンギオパチーに関する診療ガイドラインを作成すること、脳アミロ

イドアンギオパチー（CAA）関連脳出血および CAA 関連炎症・血管炎について全国疫学調査を行い、

これらのわが国における臨床像を明らかにすることが目的である。2012 年 1 月 1 日から 2014 年 12 月
31 日の間に CAA 関連脳出血および CAA 関連炎症・血管炎と診断された症例について、一次調査およ
び二次調査を行って、各症例の臨床疫学特性について個人票によって後ろ向きに情報を収集した。CAA

関連脳出血では 480例、CAA関連炎症・血管炎では 14例の個人票による情報収集を行い、現在結果の
解析を行っている。 

 

A. 研究目的 
 アミロイドーシスは通常可溶性である蛋白質が

様々な原因によりアミロイドと呼ばれる不溶性の

線維状構造物に変性し、細胞外に沈着する疾患群

である。現在までに 31種類の蛋白質がアミロイド
前駆蛋白として同定されている。アミロイドーシ

スはアミロイド前駆蛋白により病型分類され、ア

ミロイドが沈着する臓器によって症状が異なる。

アミロイドーシスに対する治療はアミロイドーシ

スの各病型により異なっており、アミロイドの原

因蛋白の同定と諸臓器の障害の程度を判定するこ

とが必要である。 

 アミロイドーシスのうち、アミロイド化した蛋

白が脳や髄膜の血管に沈着した状態が脳アミロイ

ドアンギオパチー（CAA）であり、脳出血や脳梗

塞、炎症・血管炎（CAA関連炎症）の原因となる。
CAA は加齢とともに有病率が増加することがわ
かっており、高齢化が促進しているわが国におい

て有効な治療法の開発は急務である。 
 わが国におけるアミロイドーシスの患者数や臨

床的特徴については不明な点が多く残されている。

本研究では CAA に関する診療ガイドラインの作
成を行う。また、全国疫学調査を行って、CAA関
連脳出血および CAA関連炎症・血管炎のわが国に

おける特徴を明らかにする。 
 

B. 研究方法 

 これまでに CAA に関連して報告された文献を
収集・検討し、診療ガイドラインを作成する。 
 熊本大学大学院生命科学研究部神経内科学分野

が事務局を務めている「アミロイドーシスに関す

る調査研究班」が行っているアミロイドーシスに

関する後ろ向きの全国疫学調査について、2012年

1月 1日から 2014年 12月 31日の間に CAA関連
脳出血および CAA関連炎症・血管炎と診断された
症例について、全国の施設を対象として一次調査

が行われた。一次調査の結果に基づき、2015年 10
月に二次調査が行われ、個人票を用いて各症例の

情報を収集した。収集された個人票に記載された

項目を解析、評価する。 
 
（倫理面への配慮） 
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脳アミロイドアンギオパチーの全国疫学調査

については、熊本大学および金沢大学の倫理委員

会にて承認済みである。 

 
C. 研究結果 

2010年に作成されたアミロイドーシスの診療ガ

イドラインを基に、新たな文献を追加し、診療ガ

イドラインの改定を行った。 
全国疫学調査の一次調査では、CAA関連脳出血

1344例、CAA関連炎症・血管炎では60例の情報が
寄せられ、その後に行われた二次調査では  

CAA関連脳出血については480例（回収率35.7%）、

CAA関連炎症・血管炎については14例（回収率 
23.3%）の個人票による情報を収集した。 

 

D. 考察 
わが国における CAAの状況について、2004年
に行われた全国疫学調査の結果では、一次調査で

CAA 関連脳出血が 794 例見いだされ、
pathologically supported CAA関連脳出血 41例と臨
床的疑いの 262 例についての情報が収集された。

それらの検討結果では、CAA関連脳出血発症の平
均年齢は 73.2歳で、女性に有意に多い結果であっ
た。35.3 ヶ月の経過観察において、31.7%の症例

で再出血が認められたと報告されている。今回の

全国調査で得られた結果について、今後検討を行

っていく予定である。 

 
E. 結論 

CAA に関する診療ガイドラインを作成した。

CAA関連脳出血および CAA関連炎症・血管炎の
全国疫学調査については、現在解析を行っている

ところである。 
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