
【解　答】

3．消化管アミロイドーシス

解説：
　下部内視鏡では横行結腸～直腸にかけて血管透
見像の消失，びらん，潰瘍，粘膜下血腫，ひだの
腫大など多彩な内視鏡像を認めた．大腸組織生
検・免疫組織化学で粘膜固有層～粘膜下層にアミ
ロイド沈着を認めたが，アミロイド A に対する特
異抗体を用いた免疫染色は陰性であった（Figure 
7）．血性免疫電気泳動で IgA-λ型 M 蛋白が陽性と
なり（Figure 8），AL アミロイドーシスと診断し
た．
　アミロイドーシスは，線維構造を持つ不溶性蛋
白であるアミロイドが臓器に沈着することによっ
て機能障害を引きおこす疾患の総称（疾患群）で
ある．全身諸臓器にアミロイドが沈着する全身性

アミロイドーシスと，ある臓器に限局した沈着を
示す限局性アミロイドーシスに大別される．さら
に種々のアミロイド蛋白（前駆蛋白）に対応する
臨床病型に分類され，異常形質細胞より産生され
るモノクローナル免疫グロブリン（M 蛋白）の軽
鎖（L 鎖）に由来する AL アミロイドーシス，関
節リウマチなどの慢性炎症性疾患により急性期蛋
白の血清アミロイド A がアミロイド A として線
維化し組織に沈着する AA アミロイドーシス，遺
伝的に変異したトランスサイレチン（TTR）が沈
着する家族性アミロイドポリニューロパチー，長
期透析患者の血中で上昇する β2 ミクログロブリ
ンが沈着する透析アミロイドーシス，などがある．
組織生検でアミロイド沈着を証明することで診断
され，アミロイドは病理学的に Congo red 染色で
橙赤色に染まり，偏光顕微鏡下で緑色の偏光を呈
する物質として同定される．アミロイドが確認さ
れれば，病型診断のために各種アミロイド蛋白に
対する特異抗体を用いた免疫組織化学でアミロイ

Figure　7.　大腸生検：粘膜固有層～粘膜下層にかけて HE 染色で結節状に沈着する好酸
性無構造物質を認め（a），同構造物は Congo red 染色で赤橙色（b），偏光顕微鏡で緑色
の偏光を呈した（c）．アミロイドA に対する特異抗体を用いた免疫染色は陰性であった（d）．
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ド蛋白の種類を検索する1）．
　消化管アミロイドーシスはアミロイド型によっ
て沈着部位が異なり，それにともなって内視鏡所
見も異なる．AA アミロイドは粘膜固有層に広く
顆粒状に沈着し，内視鏡所見ではびまん性の顆粒
状粘膜が特徴的とされる．それに対して AL アミ
ロイドは粘膜筋板や粘膜下層，固有筋層に塊状に
沈着するため，びらんや粘膜脆弱性の他，ひだの
腫大や粘膜下腫瘍様隆起を認めるとされている2）．
また AL 型アミロイドーシスの内視鏡所見とし
て，特に粘膜下血腫は消化管出血症状との関連が
報告されている3）．本例では，特にひだの腫大は
AL アミロイドーシスの特徴として矛盾しない所
見であった．
　AL アミロイドーシスの治療は骨髄腫合併の有
無で異なる．骨髄腫合併 AL アミロイドーシスに
対しては，長年多発性骨髄腫に準じた自己末梢血
幹細胞移植併用大量メルファラン療法4），ボルテゾ
ミブ＋シクロホスファミド＋デキサメタゾン併用
療 法（CyBorD 療 法 ）5）な ど が 行 わ れ て き た． 
ANDROMEDA 試験で CyBorD 療法に抗 CD38 モ
ノクローナル抗体であるダラツムマブを併用した
DCyBorD 療法の有用性・安全性が報告され6），
2021 年 8 月に本邦で保険適応となった．一方で骨
髄腫合併のない原発性 AL アミロイドーシスに対
しては対症療法が中心となるが，消化管に限局す

る AL アミロイドーシスは無治療でも良好な経過
をたどる場合が多く，治療適応については慎重に
判断する必要がある．本例も骨髄腫合併や他臓器
病変などの精査のため，血液内科に紹介とした．
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Figure　8.　血清免疫電気泳動（固定法）：IgA-λ 型 M 蛋
白陽性であった．
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