
 
 

悪性高血圧症では、著明な全身血圧の上昇によ

って腎内血管の自動調節能が破綻し、血管内皮障

害をきたすと考えられており、TMA の一因になり

得るとされている。悪性高血圧症での二次性 TMA

合併頻度は血小板数の低下（≦15万 /µL）が 18%、

ハプトグロビンの低下（≦0.15 g/L）が 33%認め

られたという報告がある 7）。本例は安静、降圧療

法による保存的治療で徐々に LDH値は低下し、血

小板数も増加傾向となった。 

悪性高血圧症では発症後平均 5.6 年の経過で

31%が末期腎不全に至るとの報告もあり、腎予後は

不良とされている 8）。悪性高血圧症患者における

腎機能悪化のリスク因子として診断時の血清 Cr

高値、フォローアップ中の高血圧、尿蛋白 0.5 g/

日以上が報告されており、長期的な血圧管理が必

要である 9）。 

 

【結語】 

 悪性高血圧症は急性の臓器障害を伴うため迅速

な診断と治療が望ましい病態である。急性期には

腎保護を考え過降圧による腎血流の低下に注意す

る必要がある。腎予後を改善するために長期にわ

たる積極的な降圧治療が必要である。 
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【背景】 

日常診療において、透析患者の溢水は比較的頻

度が高く、基本的には Dry Weight(DW)を下げるこ

とで改善が得られる。しかし、中には DWを下げて

も改善が得られない難治性の溢水もあり、鑑別疾

患としては心不全、肺炎、無気肺、悪性腫瘍、膠

原病、薬剤性などが挙げられる 1)。今回我々は、

透析経過中に難治性の溢水を認め精査を行い、

ATTR心アミロイドーシスの診断に至った1例を経

験したので報告する。 

 

【症例】 

76歳、男性。 

主訴：下腿浮腫。  

既往歴：膜性腎症、末期腎不全、高血圧症。 

家族歴：心アミロイドーシスの家族例なし。 

アレルギー歴：特記事項なし。 

内服：オルメサルタン 10 mg、ファモチジン 10 

mg、アルファカルシドール 0.25 μg、エボカル

セト 1 mg、沈降炭酸カルシウム 1500 mg。 

社会生活歴：喫煙：20-30 本/日を 40年間。飲

酒：機会飲酒。 

現病歴：末期腎不全(膜性腎症)にて X-4年に血液

透析を導入された。透析経過は安定しており胸部

X線で心胸郭比(CTR) 52%程度であったが、X-1年

9月から下腿浮腫が出現し、胸部 X線で CTR 60%

と増大し両側胸水貯留が出現した。DWを 64.2 kg

から 62.1 kgまで下げられたが、胸部 X線での溢

水所見の改善に乏しく精査の方針となった。 

問合せ先：立花 翔介 〒390-0814 

松本市本庄 2-5-1 相澤病院腎臓内科 （TEL 0263-33-8600） 

身体所見：身長 168 cm。体重 62.1 kg。BMI 

22.0 kg/m²。意識清明。体温 36.2℃。血圧

144/66 mmHg。脈拍 78 bpm、整。呼吸数 16 回/

分。SpO 96%(安静時 room air)。眼瞼結膜に貧血

なし、眼球結膜に黄染なし。心音はⅠ音Ⅱ音整

で、心雑音聴取しない。呼吸音左右差なく、副雑

音聴取しない。腹部は平坦、軟。腸蠕動音は正常

で圧痛なし。両側下腿に圧痕性浮腫あり。 
検査所見(表 1)：血液検査所見では透析患者であ

りBUNとCreが高値であり、NTproBNP 45431 pg/mL

と著明高値であった。各種抗体などは陰性であり、

MMP-3 と可溶性 IL-2R が上昇していた。胸部 X 線

所見では心拡大(CTR 60%)と両側胸水貯留を認め

た(図 1)。十二誘導心電図では以前よりⅡ、Ⅲ、

aVfで陰性 T波があり、以前と比較し V2と V3の

R 波増高不良が出現した(図 2)。心臓超音波検査

では左室駆出率(EF) 44.9%と以前より低下し、左

室全周性に壁肥厚があり apical sparing pattern

を認めた(図 3)。 

経過：DWを下げても改善に乏しい難治性の溢水の

精査目的に X年 2月に心臓超音波検査を行い、全

周性の壁肥厚や apical sparing patternを認め

心アミロイドーシスを疑った 2)3)。その他、サルコ

イドーシスや膠原病などの肥大型心筋症の形態を

呈する疾患も疑い各種抗体などを検査したが、有

意な所見を認めなかった。X 年 3 月に循環器内科

に紹介し、心臓超音波検査所見からはやはり心ア

ミロイドーシスが疑われ、心臓カテーテル検査と

心筋生検の方針となった。心臓カテーテル検査で

は左冠動脈#11に 50%の狭窄が認められたが心筋
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表表  11  血血液液検検査査所所見見  

 

 

図図  11  胸胸部部 XX 線線所所見見((XX--11 年年 88 月月((左左図図))、、XX--11 年年 99 月月((右右図図))))  

 

 
図図  22  十十二二誘誘導導心心電電図図所所見見((XX--22 年年 66 月月((左左図図))、、XX--11 年年 88 月月((右右図図))))  

MMgg 22..11 mmgg//ddll
HHDDLL--CC 5522 mmgg//ddll
LLDDLL--CC 5511 mmgg//ddll
TTGG 6633 mmgg//ddll
GGlluu 9944 mmgg//ddll
HHbbAA11cc 55..55 %%
CCRRPP 00..0044 mmgg//ddll
FFee 4444 μμgg//ddll
TTIIBBCC 225577 μμgg//ddll
FFeerrrriittiinn 2277..88 nngg//mmll
TTSSHH 44..4488 μμIIUU//mmll
FF--TT33 11..9988 ppgg//mmll
FF--TT44 00..9911 nngg//ddll
トトロロポポニニンンTT 00..222211 nngg//mmll
NNTTpprrooBBNNPP 4455443311 ppgg//mmll

（（生生化化学学））
TTPP 66..44 gg//ddll
AAllbb 33..88 gg//ddll
AASSTT 1166 UU//ll
AALLTT 1122 UU//ll
AALLPP 6677 UU//ll
TT--BBiill 00..66 mmgg//ddll
LLDDHH 118844 UU//ll
CCKK 110000 UU//ll
BBUUNN 4488..99 mmgg//ddll
UUAA 55..33 mmgg//ddll
CCrree 1100..33 mmgg//ddll
NNaa 114400 mmmmooll//ll
KK 44..77 mmmmooll//ll
CCll 110077 mmmmooll//ll
CCaa 88..55 mmgg//ddll
iiPP 44..66 mmgg//ddll

<<血血液液検検査査>>
（（血血算算））
WWBBCC 44,,990000 //μμll

NNUUTT 6655..11 %%
MMOONN 77..11 %%
EEOOSS 33..33 %%
BBAASS 00..66 %%
LLYYMM 2233..99 %%

RRBBCC 337755万万 //μμｌｌ
HHggbb 1111..66 gg//ddll
HHCCTT 3355..77 %%
MMCCVV 9955..22 ffll
PPLLTT 1133..00万万 //μμｌｌ

IIggGG 11228877 mmgg//ddll
IIggAA 111133 mmgg//ddll
IIggMM 4477 mmgg//ddll
CC33 6611 mmgg//ddll
CC44 1166 mmgg//ddll
CCHH5500 3333..88 UU//mmll
RRFF 11..66 UU//mmll
MMMMPP--33 336655 nngg//mmll
抗抗核核抗抗体体 <<4400 倍倍
PPRR33--AANNCCAA <<11..00 UU//mmll
MMPPOO--AANNCCAA <<11..00 UU//mmll
抗抗ミミトトココンンドドリリアア抗抗体体 ((--))
ssIILL--22RR 11224400 UU//mmll
AACCEE 1111..66 UU//ll
血血清清アアミミロロイイドドAA <<22..00 mmgg//ll
遊遊離離LL鎖鎖κκ//λλ 11..1177
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図図  33  心心臓臓超超音音波波検検査査所所見見

梗塞を疑う所見はなく、右室中隔より心筋生検が

行われ終了した。心筋病理結果では心筋や心内膜

に Congo red陽性で、偏光観察で緑色を呈するア

ミロイドの沈着が認められた(図 4)。免疫染色 

でアミロイドは TTR陽性であり、ATTR心アミロイ

ドーシスの診断となった。TTR 遺伝子変異が認め

られず野生型 ATTRアミロイドーシスと診断し、X

年 5月から TTR四量体安定化薬であるタファミジ

スの内服を開始し、今後も適宜 DWを下げるなど対

応をしながら経過をみていく方針である。 

 

【考察】 

野生型 ATTRアミロイドーシスは主に高齢者に

認められる全身性アミロイドーシスで、変性した

野生型 TTRが心臓や結合組織を中心とした全身臓

器に沈着する予後不良な疾患である 4)。有効な疾

患修飾療法が存在しなかったが、近年になり疾患

修飾療法が次々と開発され、TTR四量体安定化薬

や核酸医薬の有効性が証明されている。野生型

ATTRアミロイドーシスにおけるアミロイド線維

の組織への沈着は加齢とともに進行し、わが国か

らの報告では 80歳以上の剖検症例のうち 12％に

野生型 TTRの沈着を認められ、日本国内に数万人

単位の患者が存在すると推測されている 5)。高齢

者における common diseaseともいえる疾患であ

るが、透析経過中に ATTR心アミロイドーシスを

発症した報告例を調べたところ 1例も認められ

ず、本症例は非常に稀少な症例であった。 

ATTRアミロイドーシスは組織への沈着が軽度

である場合は症状が出現しないことがあるため

3)、透析患者が ATTRアミロイドーシスを発症し

た報告がみられない理由として、TTRが血液透析

で除去され沈着が軽度となり、症状が軽いため診

断されていないと考えられる。TTRアミロイド形

成の機序としては、TTR四量体が単量体に乖離

し、乖離した単量体が変性することにより線維が

形成される 6)。TTRは分子量 56 kDaのホモ四量

体タンパク質であり、四量体が乖離し単量体にな

ると分子量 14 kDaとなり、血液透析で除去され

る中分子量尿毒症性物質であるβ2MG(11.8 kDa)

と同程度の分子量となる 7)。そのため血液透析で

TTRが除去されることで TTRアミロイドの沈着が

軽度となり診断に繋がらず、透析患者での報告が

ないと推測する。また、近年は中分子量以上の尿

毒症性物質を除去するために Online-HDFが主流

になっているため、以前はさらに患者数がいたが

生検などの検査までは行われず、診断されていな

かったと推測する。しかし、本症例はβ2MG 

23.2mg/l、Kt/Vsp 1.52と透析効率は悪くなく、

他の透析患者と比較し TTRアミロイドが沈着しや

すい状態ではなかった点は矛盾している。他の要

素も関係していると考えられ、透析患者の ATTR 
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アミロイドーシスは今後さらなる症例報告が求め

られる。 

 

【結語】 

血液透析で TTRが除去されるため、透析患者で

の ATTR アミロイドーシスの報告がないと推測す

る。難治性の溢水所見がみられた際は心エコーを

行い、全周性の肥厚などを認めた場合は心アミロ

イドーシスを疑い循環器内科に紹介することが重

要である。 

 

著者の利益相反(COI)開示：本論文に関連して特に

申告なし。 
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図図  44  心心筋筋病病理理所所見見  ((左左上上：：CCoonnggoo  rreedd 染染色色、、右右上上：：偏偏光光観観察察、、左左下下：：TTTTRR 染染色色))  
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