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《症例報告》

Tc－99m－pyrophosphatc心筋SPECTが診断上有川であった

　　　　　　　　　　心アミロイドーシスの1例

T1－201心筋シンチグラフィーとの対比一

今本　哲郎＊

天羽　一夫＊＊

森田　一・：豊＊　　小野寺壮吉＊　　棚沢　　哲＊

石川　幸雄＊＊＊　村上　　昇＊＊＊　河地　英樹＊＊＊

　要旨　家族性アミロイドボリニューロパチーの患者に，テクネチウムー99mピロ燐酸（Tc－99m－PYP）およ

びタリウムー201（Tl－201）心筋シンチグラフィーを施行した．　planar像ではTc－99m－PYPの両室への強いび

漫性の集積を認めたが，Tl－201の集積欠損はなか・・た．しかし，　single　photon　emission　computed　tomo－

graphy（SPECT）ではTc－99m－PYPの不均…な分布が明らかに描出され，断層心エコー図でgranular　spar－

kling　apPearanceが認められた部位に一致して同核種の高度の分布を認めた．また，　circumferential　profile

でTc・99m・PYPの高集積部にTl－201の低集積部が一致することも認められた．　Tc－99m－PYP　SPECT所見

およびTl・201　SPECTとの比較は本疾患の心筋組織病変の程度と分布の検索に有用と考えられた．

1．はじめに

　心アミロイドーシスの際のtechnetium－99m－

pyrophosphate（以ドPYP）の心筋への異常集積は

現在よく知られている．しかし，これまでの症例

報告や研究報告はplanar像によるものが一llで，

sing｜e　photon　emission　computed　tomography

（以ドSPECT）の所見についての報告は少なく1），

thallium－201（以ドTl）心筋SPECTとの対比につ

いて検討した報告はごく僅かである．

　われわれは，末梢性ポリニューロパチーを契機

に心電図異常から心筋病変を疑い，PYP－SPECT

により心筋病変を確認した家族性アミロイドポリ

ニューロパチー（以下FAP）の例を経験したので，

Tl－SPECTと対比し，若干の考察を加えて報告す

る．
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II．症例呈示

　症例は54歳の男性で，末梢性ポリニューロパ

チー検索のため当科を受診した．

　患者は10年前より両Ul支のしびれ感を自覚し，

それが徐々に増悪するとともに陰萎が発現，2年

前からはLド肢の脱力も加わ一・た．しかし，心疾

患を疑わせる症状・既往歴はなかった．

　入院時理学所見ではErb領域にLevine　ll／VI

の収縮期雑音を聴取する以外に心疾患を疑う所見

はなかった．また，血液・尿・般検査でも異常所

見は認めなかった．

　胸部X線写真では左4弓の軽度の突川を認め

（Fig．1），心電図上1度房室ブロック，左軸偏位，

v2からV4のQSパターンを認めた（Fig．2）．断

層心エコー図では，心室中隔の肥厚と輝度の増加

（granular　sparkling　apPearance以下GS）を認め

（Fig．3），多発性神経炎を併発する心疾患，特に

アミロイドーシスの心病変を疑ってPYPおよび

T1心筋シンチグラフィーを施行した．

　PYPではplanar像で両室へのび漫性集積を認

め，Falk分類2）の4十と判定された（Fig・4－a）．
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SPECT像ではshort－axis　imageおよびhorizontal

long－axis　imageで心室中隔への高い集積と右室へ

の集積を認めた（Fig．5右．　Fig．6右）．

　T1スキャンではplanar像では右室の描出も左

室の欠損像も認められず（Fig．4－b），　SPECT像で

もshort－axis　image，　horizontal　long－axis　imageと

も視覚的には欠損や心室中隔の肥厚を認めなかっ

匡
Fig．1　Posteroanterior　chest　X－ray　film　shows　slight

　　　cardiomegaly（cardiothoracic　ratio　of　51％）．

た（Fig．5左，　Fig．6左）．

　SPECTでのPYP（青）とTl（赤）の両イメージ

の重ね合わせでは，左室でPYP・T1が一致した

が，右室ではPYPのみで描出された（Fig．5下，

Fig．6下）．

　circumferential　ProfileではT1（黄色）で心室中

隔後方にやや10w　activityの部を認め，　PYP（赤

色）で同部にhigh　activityを認めた（Fig．7）．

　以上よりアミロイド心病変の存在を強く疑い，

右室中隔壁より心筋生検を行った結果，コンゴ・
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Fig．2　The　12－lead　electrocardiogram　shows　left　axis

　　　deviation，　first　degree　atrioventricular　block，

　　　and　QS　waves　in　V2－V4．
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Fig．3　Two－dimensional　echocardiographic　parasternal　long　axis　view　shows　hyper－

　　　trophy（21　mm）and　granular　sparkling　appearance　of　the　interventricular　septum．
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Fig．4　UpPer：（Fig．4a）the　planar　image　of　technetium－99m－pyrophosphate　myocardial

　　　　　　scintigram　shows　diffuse　and　intense（Falk’s　grading　of　4十）biventricular　uptake

　　　　　　of　radionuclide．

　　　　　　Lower：（Fig．4－b）the　planar　image　of　thallium－201　myocardial　scintigram　shows

　　　　　　normal　left　ventricular　image　without　right　ventricular　visualization．
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Fig．5　Short　axis　image　of　thallium－201（upper　left）

　　　　　　and　technetium－99m－pyrophosphate　（upper

　　　　　　right）myocardial　SPECT　and　superimposed

　　　　　　image　of　both　radionuclides’image（10wer：red

　　　　　　indicates　thallium　and　blue　indicates　tech－

　　　　　　ne血m）shows　intense　technetium　uptake　in

　　　　　　biventricular　walls　especially　in　the　interven－

　　　　　　tricular　septum　and　normal　thallium　uptake　in

　　　　　　the　left　ventricular　wall　without　visualization

　　　　　　of　the　right　ventricular　wall．

Fig．6　Horizontal　image　of　thallium－201（upper　left）

　　　　　　and　technetium－99m－pyrophosphate　（upper

　　　　　　right）myocardial　SPECT　and　superimposed

　　　　　　image　of　both　radionuclides’image（lower：red

　　　　　　indicates　thallium　and　blue　indicates　techne－

　　　　　　tium）shows　the　same　findings　as　Fig．5．
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Fig．7　Circumferential　profile　of　thallium（TL：yellow

　　　　　　line）and　techne血m（PYP：red　line）shows　low

　　　　　　activity　of　tha川um　in　the　posterior　part　of

　　　　　　interventricular　septum　and　high　actiyity　of

　　　　　　technetium　in　the　same　part．
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endomyocardial　biopsy　shows　diffuse　amyloid

deposition　in　interstitial　tissue　with　almost

normal　myocardial　cells．

Presented by Medical*Online



Tc－99m－pyrophosphate心筋SPECTが診断上有用であった心アミロイドーシスの1例

レッド染色で間質へのアミロイド沈着と変性のな

い心筋細胞の混在を確認した（Fig．8）．

　血中プレアルブミン定量でアミロイドーシスの

家族性因子を検討したところ，同意の得られた2

例中2例（患者の兄，娘）に陽性所見を得た．し

かし，これらの陽性者では臨床症状がなく，心電

図，心エコー図でも正常で，うち1例に施行した

PYPおよびTlでは異常所見は認められなかった．

III．考　　察

　従来，アミロイドーシスの心病変の診断には，

心電図，心エコー図などが有用とされており，本

郷ら3）の18例のアミロイドーシスでの検討では

心電図異常の頻度は各種伝導障害が44％，QSパ

ターンが44％，左軸偏位が44％など高率であり，

15例のFAPの検討4）でもMモード心エコー図

での左室後壁の拡張障害が83％，僧帽弁前尖の

EF　slopeの減少が73％，断層心エコー図でのGS

は27％に認められたとされている．しかし，こ

れらの心電図所見や心エコー図所見は肥厚性心筋

症など他の心筋疾患でも認められ，特異的とはい

えない1）．

　心アミロイドーシスでのPYPの心臓への集積

はKulaら5）によって報告されて以後，新たな診

断法として注目されている．彼らは遺伝性アミロ

イドーシスと骨髄腫合併アミロイドーシスの2例

において心筋を含む軟部組織へのPYPの集積を

報告した．一方，FAPにおいてHongoら4）は15

例中10例（67％）にPYP－SPECTでのび漫性集積

を認め，さらに心エコー図上比較的特異的といわ

れるGSの認められない例の50％にPYP陽性を

認めたと報告している．PYPの他の検査法に優

る成績を示すと考えられる．

　アミ・イド病変へのTc－99m－PYPの集積機序は

諸説があり，未だ確定されていないが，Willerson

ら6）のアミロイドのカルシウム濃度とTc－99m－

PYP集積度との関連についての検討によれば，

アミロイド組織中のカルシウムとTc－99m－PYPの

結合がその本態と考えられる．

　アミロイドーシスでは，その心障害は作業心筋

1121

の障害による心不全と刺激伝導系の障害による不

整脈とに大別され，なかでも原発性アミロイドー

シスでは作業心筋障害が強く，FAPでは不整脈

が多いとされている7’8）．本例ではQSパターン

があるので，虚血性病変も示唆されるが，心エコ

ー上左室収縮能も保たれ，心疾患としての自覚症

状は認められていない．このことは，通例心筋障

害の検索に用いられるT1でも異常がなく，また

RIアンジオグラムや左室造影上の収縮能に異常

が認められないことでも確認された．しかし，

PYP－SPECT所見ではPYPは両心室にび漫性に

集積し，特に心エコー図上のGSを示す中隔でよ

り高いactivityを認めた．中隔でPYP集積が著

しく高いことは同部へのアミロイドの沈着が多い

ことを示しており，このことはFAPでは刺激伝

導系が障害されやすいといわれることと関係して

いるように思われる．しかし，この所見は，従来

のplanar像では明確にし難い．病変の分布を知

る上でのSPECTの有用性を示していると考える．

さらにPYPによる右室描出は，心エコー図法で

は判断し難い部位の病変の存在も検出し得ること

を示したと考えられた．

　Tl－SPECTではPYPに比べ，左室ではimage
上activityの低下を認めなかった．しかし，　cir－

cumferential　curveではPYPの高activityの部に

一致してやや低activityを認めた．　T1，　PYPの左

室への集積が，ともにび漫1生であったことは，ア

ミロイド沈着がび漫性に心筋の間質に起こること

が原因と考えられる．一一方，circumferentia1　curve

での解析から，心室中隔後方でわずかではあるが

T1とPYPの集積の差を認めたことは，　Tlのγ線

吸収の影響を考慮しなければならないが，吸収補

正を行っており，また最も吸収の影響を受け易い

後壁が描出されていることからγ線吸収だけでは

説明は難しく，むしろ間質へのアミロイド沈着に

よる心筋細胞の脱落・変性の発現を示唆すると考

えられる．この点は生検所見と差があるが，生検

で得られた組織は心内膜直下の心筋であり深層の

心筋組織の変化がより進んでいる可能性も否定で

きない．さらなる組織学的検討が必要ではあるが，
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現行の検索手段のもとで考える限りはT1とPYP

の比較はこれら深層の心筋の変化をも反映してい

るものと思われる．

　本例は末梢性ポリニューロパチーを主訴とし，

循環器系の症状を認めず，心拡大と心電図，心エ

コー図から心筋病変を疑われ，PYP－SPECTおよ

びT1・SPECTでアミロイド沈着を考えて心筋生検

を施行し，診断を確定し得た例である．アミロイ

ドーシスの心障害において，不整脈・心不全など

を呈する前を早期とすると，本例は比較的早期に

発見された例ともいえる．本例では，心エコー図

で判断し難い右室病変の存在もPYPにおいて明

らかにされた．PYP・SPECTとT1－SPECTを併用，

比較して用いることにより，病変の分布，程度の

判断も含め，早期病変の発見がより容易になると

考えられた．

　血中プレァルブミンを有し，無症候の2例では，

心電図，心エコー図，PYP，　T1いずれも異常所見

は得られなかった．これらの保因者については，

上記諸検査の本症診断上の意義を明らかにするた

めにも，今後の経過観察が必要と考えられる．
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　　　　　Noboru　MuRAKAMI＊＊＊and　Hideki　KAwAcHi＊＊＊
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　　　　　　　　　　　　　　　Asahikawaルtedicat　Co〃ege，　Asahikawa
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　　Apatient　with　familial　amyloid　polyneuropathy

underwent　myocardial　imaging　using　technetium・

99m－pyrophosphate　and　thallium－201．　The　planar

scintigraphy　showed　a　difruse，　intense　biventricular

uptake　of　technetium－99m－pyrophosphate，　and

norma川eft　ventricular　uptake　of　tha川um－201．

The　single　photon　emission　computed　tomography

using　technetium－99m－pyrophosphate　showed　an

uneven　distribution　of　the　radionuclide．　The　maxi－

mum　activity　of　technetium－99m－pyrophosphate

corresponded　to　the　region　with　granular　sparkling

appearance　of　the　echocardiography．　Comparison

of　ci　rcum　fe　rential　profile　of　technetium－99m－

pyrophosphate　with　those　of　thallium－201　scinti－

graphy　was　valuable　in　order　to　detect　moderate

myocardial　damage．　Single　photon　emission　com－

puted　tomography　may　aid　in　assessing　the　degree

and　distribution　of　cardiac　amyloid　deposit．

　　Key　words：Cardiac　amyloidosis，　Single　photon

emission　computed　tomography，　Technetium－99m・

pyrophosphate，　Thallium－201．
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