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• 平成25年3月頃より労作時の息
切れあり。9月30日に当院初診
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Case1 8372 84歳 ♀

• 平成25年3月頃より労作時の
息切れあり9月30日に当院初
診

• 平成27年2月2日意識消失し
心室細動、AEDで蘇生し○
病院救急搬送ICD植え込み術
施行。

CTR68.7％

胸部XP 11/19/2013
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Case1 8372 84歳 ♀2/16/2015AED
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Case1 8372 84歳 ♀ 10/23/2014 CMR Cine



Case1 8372 84歳 ♀ 10/23/2014 CMR LGE



Case1 8372 84歳 ♀ 心エコー、NTproBNP経過
DATE LVDd LVds IVS PW LAD E/e’ IVC TRFV EF FS NTproBNP

10/14/15 37.8 22.5 20.3 12.7 42.6 15.2 10.2 2.52 0.72 40 7900
01/22/16 38.9 23.6 20.6 13.1 43.1 17.1 9.5 2.43 0.70 39 6860
04/04/16 39.6 24.1 20.4 12.4 43.6 8.0 9.2 2.41 0.70 39 5790
09/06/16 38.4 22.7 18.8 11.6 43.1 24.5 9.7 2.41 0.72 40 8100
01/06/17 38.8 23.3 17.6 12.2 44.5 21.6 9.6 2.44 0.71 39 8610
06/20/17 39.0 23.6 17.4 11.1 44.5 25.6 9.9 2.43 0.70 39 8550
09/08/17 40.9 23.9 16.6 11.4 44.6 19.5 7.6 2.41 0.72 41 7530
12/07/17 38.2 23.1 17.8 10.1 43.1 22.3 9.4 2.41 0.70 39 6150
01/15/18 40.9 24.6 17.7 11.1 43.1 19.7 7.4 2.48 0.70 39 14700
04/06/18 40.2 24.7 17.5 10.2 45.9 27.4 8.1 2.49 0.69 38 9470
05/15/18 41.0 25.4 17.1 10.6 45.0 28.3 10.5 2.52 0.68 38 8890
09/10/18 40.3 24.1 17.2 9.8 47.6 30.0 8.4 2.43 0.71 40 13200
12/25/18 40.8 23.9 17.3 9.6 46.7 19.6 10.1 2.38 0.72 41 14500
04/15/19 40.1 23.5 17.8 9.0 46.3 25.4 13.5 2.44 0.72 41 14500



心エコー所見とNTproBNPの経過
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Case1 8372 84歳 ♀





Case2 8221 89歳 ♀

CTR 53.9%

• 平成25年7月8日近医より心雑音
を指摘され当院初診。Erb領域に
musical SM認め重症大動脈弁狭
窄症の診断で○病院心臓血管外
科でAVR (mitroflow21)施行。術
後も労作時の息切れが時々出現。
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Case2 8221 89歳 ♀
DATE LVDd LVds IVS PW LAD E/e’ IVC AVFV TRFV EF FS NTproBNP

07/29/15 43.1 26.1 13.1 10.9 47.6 19.4 10.5 2.55 2.15 0.71 39 2530

10/27/15 43.3 28.4 13.2 11.0 45.6 29.5 9.2 2.55 2.55 0.63 34 3660

01/14/16 41.1 27.3 13.5 10.5 43.2 15.9 8.5 2.52 2.21 0.62 33 3100

09/08/16 42.8 27.1 13.6 11.1 42.6 28.0 10.3 2.52 2.15 0.66 36 2450

12/06/16 42.2 26.1 13.5 10.3 41.2 21.7 9.8 2.52 2.17 0.68 38 2640

05/02/17 42.2 25.5 13.6 9.7 42.1 24.2 11.8 2.52 2.23 0.70 39 2480

06/07/17 42 25.2 13.6 9.7 42.1 21.2 9.0 2.46 2.51 0.71 40 1980

11/13/17 43.9 25.9 12.8 10.3 40.1 21.1 8.7 2.46 2.56 0.71 40 2470

03/20/18 42.4 25.6 13.0 9.7 39.2 24.4 8.0 2.52 2.56 0.70 39 2740

05/08/18 42.1 26.1 13.0 9.6 39.2 39.1 9.9 2.71 2.52 0.70 39 3750

03/04/19 42.0 24.7 12.6 9.8 38.3 30.1 8.6 2.67 2.33 0.72 41 2370

05/13/19 43.3 25.5 12.8 10.0 38.3 36.3 10.1 2.64 2.25 0.72 41 3240



心エコー所見とNTproBNPの経過
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Case2 8221 89歳 ♀
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Case2 8221 89歳 ♀

DSF染色 コントロール



Case2 8221 89歳♀

TTR免疫染色

コントロール



Case2 8221 89歳 ♀





• 老人性全身性アミロイドーシスは、後天性の晩期発症型疾患。

• 正常型（野生型）タンパク 質由来のアミロイドの沈着が体内に蓄積。

• 最もよく知られているものは、高齢者の心臓に野生型トランスサイレ
チン（TTR）が蓄積する ことによって起こる。

• 家族性アミロイドーシスと異 なってTTR遺伝子の変異はみられず。

• 緩徐進行性の心疾患が症状を引き起こす。

老人性全身性アミロイドーシス























Bisphosphonate Scintigraphy Patients were scanned after intravenous injection of ≈700 MBq 99mTc-PYP (n=199),  
providing an expected radiation dose of ≈5 mSv per patient. Wholebody planar images were acquired 1 hours after injection.
99mTc-PYP was scored by a single reader at each center using the following grading system:
grade 0=absent cardiac uptake; grade 1=mild uptake less than bone; grade 2=moderate uptake equal to bone; and grade 

3=high uptake greater than bone.













トランスサイレチン型心アミロイドーシス症例に対する
ビンダケル適性投与のためのステーテメント

日本循環器学会発表平成 31 年 3 月 30 日

（1）患者要件
１） NYHA 心機能分類Ⅰ～Ⅲ度。
２） 次の①又は②のすべての要件を満たした場合。
① 野生型

心不全による入院歴又は心不全症状を有する
心エコーによる拡張末期の心室中隔厚が 12mm を超える
組織生検によるアミロイド沈着が認められる
免疫組織染色によりTTR 前駆タンパク質が同定される

② 変異型の場合
TTR 遺伝子変異を有する
心不全による入院歴又は心不全症状を有 する
心エコーによる拡張末期の心室中隔厚が12mm を超える
組織生検によるアミロイド沈着が認められる



トランスサイレチン型心アミロイドーシス症例に対する
ビンダケル適性投与のためのステーテメント

日本循環器学会発表平成 31 年 3 月 30 日

（2） 施設要件 ①～⑥のすべての条件を満たす施設

① 日本循環器学会認定専門医研修施設

② 日本医学放射線学会認定放射線専門医総合修練機関

③ 日本病理学会病理専門医研修認定施設

④ 日本血液学会専門研修認定施設

⑤ 日本神経学会認定教育施設

⑥ 心筋生検を年間 15 例以上実施している施設

※心臓超音波検査を専門とする循環器専門医が在籍する施設

注）国立循環器病研究センターは導入を認める。



トランスサイレチン型心アミロイドーシス症例に対する
ビンダケル適性投与のためのステーテメント

日本循環器学会発表平成 31 年 3 月 30 日

（3） 医師要件

①ビンダケルの適応拡大承認日以前に変異型トランスサレチン
型アミロイドーシスに対してビンダケルの使用経験がある。

②生検組織からトランスサイレチン前駆タンパク質を免疫組織
染色で同定し、トランスサイレチン型心アミロイドーシスと
診断した経験が3例以上。

③ 投与症例の全例登録 一旦導入された患者への継続処方 につい
ては後方病院でも可。



結語

• 老人性全身性アミロイドーシスの頻度は、これまで考えられて
きたよりも高いと推定される。

• 早期診断のためには99mTc-PYPが最も有用だが、Cut-offの設定
には注意が必要である。

• 組織診断にはコンゴレッドもしくはDSF染色に加えてトランス
サイレチン免疫染色が必要である。

• 将来的には函館地区でのビンダケル投与のための施設要件の充
足が必要？


