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《症例報告》

家族性アミロイドポリニューロパチー2症例の

　　　　　　　　　1231－MIBG心筋SPECT

伊藤　敦子＊　　曽根　脩輔＊

長谷川　実＊　　小口　和浩＊

甲斐　龍一＊＊＊

春日　敏夫＊　　中西　文子＊

横田　憲一＊＊　田中　正雄＊＊＊

　要旨　家族性アミロイドポリニューロパチーの症例に2°iTICI　SPECTと1231－MIBG心筋SPECTを施

行したところ，20iTICI　SPECTでは正常の集積を呈したが，1231－MIBG心筋SPECTではearly　imageと

delayed　imageのいずれにおいても心筋の集積が全く認められなかった．このことは，心臓のアミロイ

ド沈着による障害が，心臓の交感神経終末においてMIBGを取り込むuptake－1の過程の中でもとくに

間質に強いことが考えられた．

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（核医学32：1113－ll16，1995）

1．はじめに

　家族性アミロイドポリニューロパチー（Familial

Amyloid　Polyneuropathy：FAP）は，わが国では長

野県の小川村や熊本県の荒尾市などで見られる遺

伝性全身性疾患である．アミロイドーシスでは，

全身の臓器にアミロイドが沈着し，心アミロイ

ドーシスを高率に合併し，不整脈やうっ血性心不

全などを示す．しかし，FAPにおいてアミロイド

の沈着が起こりやすいのは，全身の末梢神経系や

自律神経系であるとされている1・2）．今回われわれ

は1231－metaiodobenzylguanidine（MIBG）の心篇芳

SPECTを施行し，心筋への集積を認めなかった

FAPの2例を，心筋SPECT像を中心に報告する．
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II．検査方法

　i231－MIBG，111MBqを静脈注射し，15分後に

SPECT早期像（early　image）を撮像した．4時間

後にはSPECT後期像（delayed　image）を撮像し

た．その後，テーブルに身体を固定したままの姿

勢で2°1TICIを静脈注射し，15分後に二核種同時

収集法により20iTl　SPECTを撮像した．

IIL症　例

　症例124歳　男性（Fig．1，2）

　家族歴として，母がFAPに罹患している．

　20歳頃より便秘とimpotence，夜尿，両足の知

覚異常などの症状が出現した．24歳頃より，嘔

吐や下痢，腹痛などの消化器症状が出現し，その

後次第に増悪した．左足背外側部に水庖が出現し

た．これらの臨床症状や経過，および家族歴から

FAPが疑われ，腹壁の脂肪吸引生検により，脂肪

組織内のアミロイド沈着が証明された．心筋生検

は行われなかった．

　SPECT検査時には，頻脈や筋萎縮，起立性低

血圧，排尿障害などが認められていた．また，心
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電図では右脚ブロック，心エコーでは心全体に軽

度な壁運動の低下が認められていた．

　i231－MIBGのearly　imageとdelayed　imageを体軸

横断像で示す（Fig．　l　a，　b）．ともに心筋への集積は

認められず，その集積度は周囲のバックグラウン

ドより低かった．また，201TICI　SPECT（Fig．　l　c）は

正常像を示した．同時期に施行された99mTc一ピロ

リン酸心筋シンチグラム（Fig．2）でも異常集積は

認められなかった．

　症例242歳　女性（Fig．3，4）

　家族歴では，母や母方の叔父，従姉妹にFAP

類似の症状が認められていた．36歳頃より四肢

に潰瘍や，熱傷が起こりやすくなり，下痢などの

消化器症状も出現し，41歳頃，食欲不振と難治

性の皮膚外傷で受診したが，この時の心電図では

洞性徐脈，T波異常が指摘された．自他覚症状と

家族歴からFAPが疑われた．直腸生検では粘膜

へのアミロイドの沈着，心筋生検では心筋間質へ

のアミロイドの沈着が認められた．

　SPECT検査時には，四肢の感覚障害と筋力低

下が認められた．心エコーでは異常は認められな

かった．

　1231－MIBGのearly　imageとdelayed　imageを体軸

横断像で示す（Fig．3a，　b）．ともに心筋への集積は

認められず，その集積度は周囲のバックグラウン

ドより低かった．また，20iTICI　SPECT（Fig．3c）は

正常像を示した．同時期に施行された99mTc一ピロ

リン酸心筋シンチグラム（Fig．4）でも異常集積は

認められなかった．

IV．考　　察

　1231－MIBGは，ノルエピネフリン（NE）のアナロ

グであり，生体内でNEと同じ挙動を示し3～5），再

吸収過程uptake－1の状態を反映することから，心

筋の局所交感神経機能の診断に役立つとされてい

る6～9）．今回，呈示した2例は，ともに1231－MIBG

SPECTのearly　imageとdelayed　imageで，心筋へ

の集積が，周辺の肺野や縦隔より低く，また，

2°1TICI　SPECTは，正常像を示した．また，99mTc一

ピロリン酸心筋シンチグラムでも異常集積は認め

られなかったことから，心筋壊死などの高度な傷

害は存在しないと思われる．

　このことから，これらの例では心臓にアミロイ

ドが沈着し，交感神経の傷害，すなわち神経末端

におけるNEの産生の障害，ひいては神経末端の

NE貯留小胞における分布の減少が生じているこ

とが疑われる．次の可能性は，アミロイドの沈着

によって，交感神経末端における再吸収uptake－1

の過程，すなわち血管→間質→NE貯留小胞の経

路の障害である．前者の考え方に立つなら，今回

の2例のi231－MIBG　SPECT所見は，高度な神経

障害が左室心筋全体に及んでいることを意味する

ことになり，心電図や心超音波検査で高度な異常

所見は認められない今回の症例を説明するには無

理があるように思われる．また，extraneural　up－

takeが認められないことを説明するのが困難であ

る．後者の立場は，今回の画像所見を一元的に説

明しやすいと思われる．1231．MIBGはNE貯留小胞

へ集積するとともにextraneural　uptakeによって間

質へ集積し，これがearly　imageで集積像を示す

と報告されている1°川．今回の症例ではearly　im－

ageに集積のなかったことから，このextraneural

uptakeも障害されていることが読み取れる．ま

た，2°1TICI　SPECTが正常像を示し，心筋の血流

に異常が認められなかったことを考慮すると，

MIBGの，心筋の間質への集積が低下していると

考えられる．このことは，症例2の生検結果で間

質へのアミロイド沈着が認められたことと一致す

ると思われる．MIBGのearly　imageで無集積の

症例の報告は少なく，ヒト移植心で，early，　de－

layed　imageとも集積の認められなかった症例が報

告され，交感神経末端の障害が考えられている12）

が，当症例との関連は不明である．

V．結　　語

　FAPによる心臓アミロイドーシスの2症例に

i231－MIBG　SPECTを施行し，興味ある所見がみら

れたので報告した．左室心筋全般に集積低下が高

度であった．これをその他の検査所見と総合する

と，心筋間質へのアミロイド沈着が心臓の交感神
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Fig．1Casc　1，Transaxial　1231－MIBG　and　2｛［ITICI　myo－

　　　　cardial　SPECT　images．　a．　b：1231－MIBG　myocardi－

　　　　al　SPBCT　images．　No　myocardial　accumulation

　　　　of　lこil－MIBG　is　shown　on　the　carly　imagc（a）こmd

　　　　dclayed　image（b），　c：21）｜TICI　SPECT．　N－）rmal

　　　　myocardial　pcrfusion　is　shown．

Fig．3　Casc　2．　Transaxial　t2il－MIBG　and　2川TICI　myo－

　　　　cardial　SPECT　image．　a．　b：tコ31－MIBG　myocardi－

　　　　al　SPECT　imagc．　No　myocardial　iiccumulation　ot－

　　　　1211－MIBG　is　shown　on　thc　carly　imagc（a）and

　　　　dclayed　lm：lgc（b）．　c：20iTICI　SPECT．　Normal

　　　　myocardial　pcrfusion　is　sh（、wl1．
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Fig．2　Casc　Lりり川Tc－pyrophosphatc　scintigram．　No

　　　　myocardial　accumulation　orり9mTc－PYP　is　shown，
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Fig．4　Casc　2．　wmTc－pyrophosphatc　scintigram．　No

　　　　myocardial　accuinulation　ofり9lnTc－PYP　is　shown．

経末端におけるNEのuptakc－1を障害し，さらに

extraneural　uptakcも1；章害していると推定できる．

これらは，FAPにおける心臓アミロイドーシスに

特・異的な所見と速断できないが，その早期診断に

有用と考えられたので報告した．
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　稿を終えるにあたり，ご協力いただいた当院第三
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Summary

1231・MIBG　Myocardial　SPECT　in　Two　Patients　with　Familial　Amyloid　Polyneuropathy

Atsuko　IToH＊，　Syusuke　SoNE＊，　Toshio　KAsuGA＊，　Fumiko　NAKANIsHI＊，

　　　Minoru　HAsEGAwA＊，　Kazuhiro　OGucHi＊，　Kenichi　YoKoTA＊＊，

　　　　　　　　　　Masao　TANAKA＊＊＊and　Ryuichi　KAi＊＊＊

　　　　＊Depart〃ient‘・fRadi・～08y，　Shinshu（ノniversity　Schθo’・f〃edicine

　　　　　　　＊＊Department　of　Radi・／・8y，　Shi〃∫加伽vε加y〃θsp’∫o’

＊＊＊First　Depar伽en’（ゾlnterna’〃ed輌cine，∫1！肋∫加uη’vers’｛y∫cllf，θ／ofルfea！icine

　20iTICI　SPECT　and　i231－MIBG　SPECT　were　per－

formed　in　two　patients　with　familial　amyloid

polyneuropathy（FAP）．　Both　patients　showed　normal

accumulation　of　20iTICI　and　no　accumulation　of　1231－

MIBG　in　the　myocardium　at　the　early　and　delayed

images．　These　results　indicate　that　the　patient　with

FAP－related　myocardial　change　accompanies　sympa一

thetic　nerve　dysfunction．　The　dysfunction　is　supposed

to　be　caused　by　disturbance　of　re－uptake　of　MIBG　by

the　terminal　ending　of　the　sympathetic　nerve（uptake－

1）through　the　amyloid－deposited　connective　tissue．

　Key　words：　i231－MIBG，　Myocardial　SPECT，

Familial　amyloid　polyneuropathy．
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