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研究要旨 

後天性第 X因子欠乏症の原因としては、インヒビターとともに ALアミロイドー
シスを鑑別する必要がある。第 X因子活性の低下とともに線溶活性化所見が見ら
れた場合には、ALアミロイドーシスの可能性が高い。 
 

 
Ａ．研究目的 
 後天性の凝固異常である第X因子インヒビタ
ーとの鑑別が問題となる AL アミロイドーシスに
おける凝固線溶異常につき検討を進めている。 
昨年度は、「過剰な線溶活性化」と「第 X 因子
（FX）欠乏」の所見が、出血傾向を有する例にお
ける AL アミロイドーシスの鑑別診断に有用であ
ることを示唆した。また、AL アミロイドーシスに
おけるこのような凝固線溶異常に対して、トラネ
キサム酸が有効であった２例を報告した。しかし、
出血症状を伴わない AL アミロイドーシスでは詳
細な凝固線溶検査が行われていなかったことか
ら、十分な統計学的分析ができず、その病態を検
討するには至らなかった。本年度は、AL アミロイ
ドーシス例において、出血症状に関連する凝固線
溶異常についてより詳細に検討し、その病態を把
握する。 
 
Ｂ．研究方法 
＜対象＞ 
金沢大学附属病院と南砺市民病院の２施設にお
いて、2005年4月1日から2019年9月30日の間（14.
5年）に全身性ALアミロイドーシスを診断された全
例。昨年度の報告より症例数を増やすため、過去1
5年間に当院および関連施設１件の計２施設で診
断されたALアミロイドーシス全例を抽出した。 
＜分析方法＞ 
1. 抽出された症例ごとに、診療録を参照して
後方視的に以下の項目を調査した：診断の
契機となった症候、アミロイドーシスに対
する化学療法開始前の出血の有無、凝固線
溶検査所見、基礎疾患、M蛋白の種類、病
理検査所見（コンゴレッド染色）、等。 

2. 出血症状の有無により「出血群」と「非出
血群」に分類し、各調査項目について２群
間で統計学的に比較検討した（Fisher の
正確確率検定または Mann-Whitney の U 検
定）。P 値 0.05 未満を統計学的有意とし
た。 

＜倫理面への配慮＞ 
 当院の院内倫理委員会より研究実施の承認を
得た。 
 
Ｃ．研究結果 
  その結果、26 例の AL アミロイドーシス（原発
性 15 例、骨髄腫合併 10 例、基礎疾患不明 1）が
抽出された。平均年齢は 65±13 歳、男性 11 例、
女性 15 例であり、初診時に出血症状を伴った例
が 9 例（以下、「出血群」）、出血症状のない例は
17 例（以下、「非出血群」）であった。 
出血症状は、消化管出血 2例、肉眼的血尿 2例、
関節内出血 1例、皮下出血 3例であった。そのう
ち７例は出血が初発症状（主訴）であったが、他
の２例は心不全兆候で発症し、初診時の身体所見
で異常な皮下出血斑を指摘されていた。 
出血群は、非出血群と比較して有意に PT 延長
（中央値 13.7 vs. 11.6 秒; P <0.01）と FX活性
低下（47 vs. 92%; P=0.01）を認め、FDP と PIC
が高い傾向があった（それぞれ、11.8 vs. 6.0μ
g/mL; P=0.09、10.9 vs. 5.1μg/mL; P=0.054）。   
出血症状と FX欠乏、PIC 増加の特徴的な凝固線
溶所見を伴った AL アミロイドーシスの１剖検例
では、全身深部の血管壁と横紋筋にのみ特異的に
強いアミロイド沈着を認めていた。ただし、本症
例では、生検（胃粘膜生検、十二指腸粘膜生検、
直腸粘膜生検）ではアミロイド沈着は証明されて
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いなかった。 
 
Ｄ．考察 
 今年度は、症例数が増えたことにより、統計学
的に有意な結果を得ることができた。AL アミロイ
ドーシスにおける FX 欠乏の病態は、血管壁に沈
着したアミロイド蛋白による FX の吸着であると
される。一方、FXa が一定の条件下で線溶活性化
のトリガーとなり得ることも報告されている。こ
れら一連の機序（FX の血管壁への吸着→活性化→
線溶活性化トリガーとしての消費）により、特徴
的な凝固線溶異常と出血傾向を呈している可能
性がある。 
 AL アミロイドーシスでは、生検検体ではアミロ
イド沈着を証明できないことがある。X 因子活性
低下が見られた場合に、特徴的な凝固線溶異常
（PT 延長、FX 活性低下、FDP・PIC 上昇）を伴っ
ていれば、X 因子インヒビターとともに最後まで
AL アミロイドーシスの可能性を考える必要があ
る。 
  
Ｅ．結論 
 PT延長、FX欠乏および線溶亢進がALアミロイド
ーシスにおける出血傾向を惹起し得る。その病態
の証明については、今後のさらなる検討が必要で
ある。 
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   2020 年 3 月 8 日. 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況 
 1). 特許取得 
 なし 
 
 2). 実用新案登録 
なし 
 
 3). その他 
なし 
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