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論文 123 I-MIBGにて心筋無集積を呈した

家族性アミロイド多発神経炎の1例

菊池善郎大島統男古井滋

帝京大学付属病院放射線科

A case of absent myocardial123I-MIBG uptake in a patient with 
familial amyloidotic polyneuropathy. 
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abstruct 

A case of a 53-year-old female with severe peripheral neuropathy and autonomic dysfunction due to familial 

amyloidotic polyneuropathy (FAP) is presented.123I-MlBG myocardial scan and 99mTc-HMDP whole body scan were 

performed to evaluate the FAP.99mTc-HMDP showed diffuse increased uptake to the myocardium .Whereas,123I-MIBG 

showed no accumulation to the myocardium indicating severe impairment of sympathetic function due to mycardial 

amyloidosis. 
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はじめに

家族性アミロイド多発ニューロパチー (Famili a l

amyloidotic polyneuropathy:以下FAP) はポルトガ

ルのAndradeにより報告された (1 ) 全身性アミロイド

ーシスで、アミロイド沈着により末梢神経障害と自律神

経障害を主徴とする。 FAPにおけるアミロイドの前駆

物質は、正常者の血清中にも存在するtransthyretin

(以下TTR) が変異した、変異TTRである。 TTRは

127個のアミノ酸残基よりなる蛋白質であるが、本邦に

おける1型FAPの変異TTRはN末端より30番目のパリ

ン (30Val)が置換されるという。 これが臨床診断に応

用されている。

同疾患はしばしば致命的な心疾患を合併する (心ア

ミロイドーシス) 。 アミロイドの心筋へのびまん性浸潤、

心室中隔への浸潤により心不全や伝導障害を来たす。

心不全徴候が出現して1年以内に2/3が死亡するとも

言われており (2) 、 予後不良の患者である。

123I-metaiodobenzylguanidine (以下MIBG) は心臓

の交感神経機能を反映するとして各種の心疾患に

用いられている放射性医薬品である (3) 。 従来心アミロ

イドーシスでは沈着 部位に 一 致した 99mTc_

pyrophosphate (以下pyp) の陽性描出と201thallium

(以下TLCL) での陰性描出と言われてきたが最近

FAPにおいてMIBG心筋シンチで集積が低下すると

の報告 (4、 5 、 6 、 7 ) が見られるようになった 。 今回

MIBGにて無集積を呈し、本来骨・シンチ用製剤として

使用されている99mTc-hydroxy methylene diphosｭ

phonate (以下HMDP) SPECTによる心筋シンチが有

用で、あった l型FAPを経験する機会を得たので報告

する。

症例

53歳女性。 約I年前より足祉の痛みを伴うしびれで

発症し次第に増悪した。 初診時にはこれに加え 、 手

指のしびれ、味覚低下、排尿障害、起立性低血圧 (臥

位; 112-60、 立位 ; 66127) が認められた。 家族歴では

母親が49歳時に心疾患で死亡 (詳細H不明) 、母方の叔

父は本人と類似の症状を呈し56歳時に心疾患で死亡

(詳細不明) 、母方の従兄は49歳時FAPの診断を受け

ている。 今回本人もFAPが疑われ精査された。
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図1 胸部x-p(正面像)心肥大を認めない。 図2・a

血算、生化学、尿検査で、異常を認めなかったが、遺

伝子診断で、transthyretin遺伝子に変ー異が認められた

(30Val) 。 さらに排腹筋、緋腹神経よりの生検でアミロ

イド沈着が証明されFAPの診断となった。 尚心筋の

生検は行われていない。

心電図に異常なく、 I血液生化学検査でも心筋障害

を示唆する所見は認められなかった。 胸部XPにて心

肥大は認められない (図 1 ) 。 心エコー検査では壁運動

に異常を認めなかったが軽度の左室肥大が疑われた

ため、 MIBG心筋シンチ及び、 HMDP全身シンチと胸

部5SPECTが行われた。 心筋シンチは角形単検出器回

転型 (GE社製Sta rCam TR/X) ガンマカメラに低エ
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図2 鍬TTfc-HMDPによる骨シンチクラム

全身プラナー像 (a) とSPECT像 ( b ) : :全身像では

心筋に一致して集積を認める。 SPECTでは右室

ならびに左室心筋びまん性に集積を認め、 99mTc_

HMDPが有用であることが実証された。

図2・b

ネルギー汎用コリメータを装着しエネルギーウインド 図3-a

は 159KeV :t 20%とした 。 MIBG 11lMBqを静注し

20分後にplanar像を7分収集し加えてSPECT収集を

行った。 また静注4時間後よりSPECT後期像を追加し

た。 SPECT収集はマトリックスサイズ64 X 64とし、右

前斜位45度より開始し、 32step (30秒/step) 180度収

集とした。 収集データはButterworth Filter (cut 0妊

0.35 cycles/ cm , power 10) にて前処理後、 Ramp

釦tedこて再構成した。

骨シンチグラフィはHMDPを 740MBq静注、 180分

後より 20cm/minにて全身planar像(図2a) を収集 し

SPECTを追加した (図2b) 。

その結果MIBGでは早期像 (図3a) ・ 遅延像 (図3b)

ともに心筋に取り込みを認めずSPECT (図4) も同様で

あり、 心筋へのアミロイドの沈着と交感神経障害の存

在が強く疑われた。

図3・b

図3 123 1 ・MIBGによる心筋シンチグラム(プラナー像)

早期像 (a) および遅延像 (b) : 心筋に全く集積を認めない。
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図4 123卜MIBGによる心筋シンチグラム (SPECT早期像)

心筋に全く集積を認めない。

考察

今回MIBG心筋シンチで早期像 ・ 遅延像ともに完全

欠損が見られ、心臓交感神経系に障害を有すると思わ

れた。 すなわち心臓へのアミロイド沈着である。 心ア

ミロイドーシスにおける無集積の機序としては、伊藤ら

によると心臓交感神経末端における再吸収uptake-1の

障害であるとしている (3) 。 本症例はECG、血液生化

学、 心エコー検査にて虚血性心疾患の存在は考えに

くく 、 FAPを除くMIBG心筋シンチで集積低下を来た

す疾患 (8) の既往もない。 心筋よりの生検は未施行で

あるが、心アミロイドーシスの可能性が高い。 Tanaka

ら (4) によると、臨床的に明白な心疾患の形跡、を認め

なかったFAP12例において8/12例にてMIBGが無集

積を呈し残る4例も部分的な集積にとどまり 、 TLCLお

よび:pypと比べMIBG心筋シンチが最も検出率が高い

と報告している。 これはFAPによる心アミロイドーシス

のごく早期における診断の可能性を示唆している。

TTRの90%は肝臓で合成されることより、 海外では

FAP患者に対し肝移植が行われるようになった。 アミ

ロイド蛋白は一度沈着すると生体内では難溶性の物

質で治療が極めて困難である。 肝移植後に臨床症状

が改善したとの報告はあるが (9) 、沈着したアミロイド

が排世され得るか不明な点も多い。 このことより時と

して致命的となりうる心アミロイドーシスの早期診断

は、肝移植の適応と予後に関与すると思われ、 早期

診断が可能なM1BG心筋シンチは非常に有用である

と考えられた。
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結 語

1231-MIBG心筋シンチで無集積を呈した家族性アミロ

イ ド多神経炎に1例を報告した。
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