
はじめに

アミロイドーシスの存在は３００年以上前から知られて

いたが，１９世紀半ばの Virchow の時代において，沈着

した臓器がヨード反応液に陽性を示すことから，でんぷ

ん，セルロースなどの糖類の異常沈着と考えられ，“類

でんぷん質”という意味をこめて病名が名付けられた

（１）．現在ではアミロイドとよばれる異常な細線維状蛋

白が細胞間に沈着する疾患と考えられており，ポリペプ

チド鎖の三次元構造を規定する folding の異常が原因と

なって生ずる Confomation Disease としてとらえられて

いる．アミロイドの主要構成成分は蛋白であるが，種々

の糖蛋白，多糖類もアミロイドを構成する要素に含まれ，

重要な働きをしていると考えられ，Virchow 時代の観察

もあながち誤りとは言えない．

今回，アミロイドーシス，特に全身性のものについて

それぞれの特徴を概説し，分類，発症メカニズム，診断

（腎生検を主として），治療について説明する．

１ アミロイドーシスとは

アミロイドとよばれる線維状の異常蛋白が細胞間に沈

着する疾患の総称である．アミロイドは種類によって構

成する蛋白のアミノ酸配列は異なっていても共通した特

徴があり，それらは１．Congo red 染色でオレンジ色に

陽性に染まり，偏光下で複屈折性により緑色調となる

（図１），２．電顕的に直径７－１５nm の分岐のない細線

維構造を示す（図２），３．３次元構造としてはβ-

pleated sheet conformation をとる，などである．従来，

アミロイドーシスは臨床所見により，原発性，続発性，

家族性，限局性などに分類されてきたが，現在はアミロ

イドを主に構成している蛋白の種類によって分類されて

おり，沈着様式によっては全身性と限局性（局所性）に

分類されている．全身性アミロイドーシスではアミロイ

ドの前駆蛋白は血中を循環し，アミロイド沈着が全身の

様々な臓器に起き，機能障害を生じる．一方，限局性ア

ミロイドーシスでは，前駆蛋白は沈着する局所で産生さ

れ，アミロイドは一つの臓器のみに沈着する．免疫グロ

ブリン軽鎖によるアミロイドは沈着が全身性の場合，限

局性場合の両方がある．アミロイドーシスは主に構成す

る蛋白の種類は少なくとも２７種類は知られている（表

１）（２，３）．様々な種類のアミロイド蛋白はアミロイ

ドを意味する大文字の A の後に，アミロイドを形成し

ている特定の蛋白を示す文字をつけて通常記載される．
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てはアミロイドーシスの診断とともに正確な型判定が重要である．アミロイドーシスの発症機序は

徐々に明らかにされ，種々の前駆蛋白の産生を抑制する治療が試みられている．アミロイドーシスは

早期診断，早期治療により，沈着自体を軽減させることが可能である．
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