
背 景

心アミロイドーシスは，心筋の間質にアミロ
イド線維が沈着し，形態的かつ機能的な異常を
きたす病態である．心アミロイドーシスをきた
す主要な病型は，モノクローナルな免疫グロブ
リン軽鎖由来のアミロイドタンパクが原因とな
る ALアミロイドーシスと変異したトランスサ
イレチン（TTR）タンパクが原因となる ATTR
アミロイドーシスである．さらに ATTRアミ
ロイドーシスは，遺伝子変異が原因となる遺伝
性 ATTR（ATTRv）アミロイドーシスと遺伝
子変異を伴わない野生型 ATTR（ATTRwt）ア
ミロイドーシスに分類される．TTRは，本来4
量体として機能するが，不安定な TTRが4量
体を形成出来ずにアミロイド線維として臓器に
沈着することで臓器障害をきたすと考えられて
いる．海外の剖検症例での検討では，80歳以上
の約25％，90歳以上の約37％に心臓へのアミ
ロイド沈着を認めたと報告されている2），3）．同様
に，わが国からは，80歳以上の剖検症例のうち
12％に野生型トランスサイレチンの沈着を認め
たとする報告がある4）．したがって，心アミロ
イドーシスの潜在的患者数は，現在報告されて
いる患者数よりもはるかに多い可能性が示唆さ
れる．心アミロイドーシスは，アミロイドタン

パクの沈着による心筋肥大と拡張障害による心
拍出量の低下をきたし，進行すると拡張障害の
みならず，収縮障害もきたし，心房細動や刺激
伝導障害など不整脈の出現も増加してくる．病
状の進行を防ぐ手段としては，アミロイドーシ
スの原疾患に対する治療が主軸となるが，いず
れの病型においても，診断からの平均余命が数
年以内と極めて予後不良な疾患群である．原疾
患に対する治療として，ALアミロイドーシス
に対しては自家末梢血幹細胞移植併用大量メル
ファラン療法やシクロホスファミド，ボルテゾ
ミブ，デキサメタゾン，ダラツマブの組み合わ
せなどの化学療法が推奨されている5）～7）．TTR4
量体安定化薬であるタファミジスが近年 ATTR
型心アミロイドーシスに対する治療薬として，
海外及び本邦において適応承認を取得した．タ
ファミジスは，ATTR-ACT試験において，心
アミロイドーシスの生命予後を改善し得ること
を示した初めての治療薬であるが，同研究では
死亡率の減少効果が観察されるのに投与開始後
1年半以上を要すること，サブグループ解析で
NYHA IIIの心不全状態にある患者において，
心血管事象関連による入院の発生率に抑制効果
が確認できなかったことなどから，発症早期で
の投与が必要と考えられている8）．早期の治療
介入のためには，何より心アミロイドーシスの
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早期診断が重要である．しかしながら，心アミ
ロイドーシスを疑うきっかけとしての心不全症
状自体が特異性に乏しいこともあり，早期診断
は簡単ではない．今回我々は，心アミロイドー
シス診断において，非侵襲的で簡便に施行可能
な体表12誘導心電図と心臓超音波検査の組み合
わせに着目した．当院での心アミロイドーシス
症例における，心電図および心臓超音波検査の
特徴・傾向とともに，早期診断における両検査
の有用性に関して検討した．

方 法

2016年4月1日から2021年8月1日までに当院
にて心アミロイドーシスと診断された11例（男性
10例，女性1例，平均年齢71±6歳）を対象とし
た．心電図，心エコー所見は当科初診時の所見を参
照した．心電図での四肢誘導低電位は全肢誘導の
QRS振幅が0．5mV以下を基準とした．心エコー
装置は Philips社製 HD15，探触子はセクター探触
子を使用した．左室長軸像での，左室拡張末期径
（LVDd），左室収縮末期径（LVDs），左室中隔壁厚
（IVSD），左室自由壁厚（PWTD），左房径（LAD）
を測定した．左室収縮率（LVEF）は Teich法及び
断層法で計測した．12誘導心電図において Cornell
Voltage, Sokolow-Lyon Voltage, Limb Voltageの
各指標は下記の通り定義される．Mass-voltage ratio
は下記の通り計算した．数値については平均値±標
準偏差で表記した．

Voltage
Cornell Voltage（mV）: V3の S波高と aVLの R

波高の和
Sokolow-Lyon Voltage（mV）: V1の S波高と V5

または V6（いずれか大きい方）の R波高の和
Limb Voltage（mV）:Ⅰ, Ⅱ, Ⅲ, aVL, aVF, aVR
の QRS高の和

計算式
BSA（m2）＝身長0．725×体重0．425×0．007184
LVMI（gm/m2）＝（0．8＊［1．04＊｛（IVSD+LVDd+

PWTD）3－LVDd3｝－14］＋0．6）/BSA

mass‒voltage ratio（gm/mV/m2）＝LVMI/Volt-
age
LVMI : LV mass index, BSA : 体表面積, Volt-

age : Cornell Voltageまたは Sokolow-Lyon Voltage
または Limb Voltage

結 果

対象11例のうち9例（81．8％）が ATTR心アミ
ロイドーシスと診断された．2例（18．2％）は AL
心アミロイドーシスであった．9例の ATTR心ア
ミロイドーシスのうち，8例は心筋生検，1例は心
筋シンチグラフィで確定診断された．6例（66．7％）
でタファミジスが導入された．Table 1に対象の患
者背景を示す．

併存疾患について
高血圧が最も多く7例（63．6％）に認めていた．
次いで慢性腎臓病が6例（54．5％）だった．アミロ
イドーシスに特徴的とされている手根管症候群，脊
柱管狭窄症，腱板断裂はそれぞれ3例（27．3％，う
ち1例が両側），2例（18．2％），1例（9．1％）に
認めていた．

心電図所見について
Fig.1，Fig.2に典型的な ATTR心アミロイド
ーシス症例の心電図，心エコー所見を示す．また各
症例の心電図所見を Table 2に示す．
a）低電位，mass‒voltage ratio高値
ALアミロイドーシスでは23～64％，ATTRwt

アミロイドーシスで13～40％，ATTRvアミロイ
ドーシスで23～38％に低電位を認めると報告され
ている1）．今回の結果では，低電位の定義を満たす
症例は3例（27．3％）だが，10例（90．9％）で四
肢誘導のいずれかにおいて低電位（QRSの振幅が
0．5mV以下）を認めていた．当科初診時以前に当
院にて12誘導心電図が記録されている6例のうち
2例で四肢誘導の電位が減降していた．
全四肢誘導で低電位を認めたのは3例（27．3％），
3つ以上の誘導で低電位を認めたのは6例（54．5％）
だった．低電位の指標として Cornell Voltage,
Sokolow-Lyon Voltage, Limb Voltageの3つが提唱
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Table 1

Fig. 1 ATTR心アミロイドーシスの心電図
四肢誘導の低電位，R増高不良を認める．

Fig. 2 ATTR心アミロイドーシスの心エコー
全周性の心肥大を認める．
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されている9）．Cornell Voltageは V3の S波と aVL
の R波の合計，Sokolow-Lyon Voltageは V1の S
波と V5または V6のうち電位が大きい方の R波の
合計，Limb VoltageはⅠ，Ⅱ，Ⅲ，aVL，aVF，aVR

の QRS電位の合計で表される．また，左室の容積
を電位で除したmass‒voltage ratioは心アミロイド
ーシスの予後と相関するとされている10）．各指標に
おける電位及び，mass‒voltage ratioを Table 3に

Table 2

Table 3
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示す．いずれの指標においてもmass‒voltage ratio
は高値であった．日本人 HFpEF患者284人を対象
とした，mass‒voltage ratio（Sokolow-Lyon Voltage
を用いて計算）と予後の関連についての報告では，
mass‒voltage ratioによって5つの群に分類してい
るが，最もmass‒voltage ratioが高い群は71．8g/
m2/mVで有意に予後不良とされている11）．本集団
では Sokolow-Lyon Voltageのmass‒voltage ratio
が平均で68．9g/m2/mVと全体的に高値を認めて
いた．

b）異常 Q波，R波増高不良（偽梗塞パターン）
冠動脈疾患がないにもかかわらず，心筋梗塞で認

められる異常 Q波や R波増高不良を認める所見は
“偽梗塞パターン”と呼ばれる．偽梗塞パターンは，
ALアミロイドーシスで15～69％，ATTRwtアミ
ロイドーシスで18～71％，ATTRvアミロイドー
シスでも18～69％と，高頻度で認められる1）．
当院では偽梗塞パターンは6例（54．5％）と高率
に認めていた．

c）伝導障害（房室ブロック，脚ブロック，心室内
伝導障害）
房室ブロックの合併率は，ALアミロイドーシス

で15～26％，ATTRwtアミロイドーシスで11～
33％，ATTRvアミロイドーシスで25～45％と報
告されている．また，右脚ブロックの陽性率は AL
アミロイドーシスでは3～19％，ATTRアミロイ

ドーシスでは12～16％，左脚ブロックは ALアミ
ロイドーシスで4～6％，ATTRアミロイドーシ
スで7～40％と報告されている1）．
当院では脚ブロック，房室ブロックともに認めな
かった．

d）心房細動
心房細動はアミロイドーシスに特異的な所見では
ないが，ATTRwtアミロイドーシスでは頻度の高
い所見である．心房細動の合併は，ALアミロイド
ーシスでは6～32％，ATTRvアミロイドーシスで
は5～17％，ATTRwtアミロイドーシスでは27～
67％で認められると報告されている1）．
当院では初診時に心房細動を認めたのは2例

（18％）のみで，いずれも発作性心房細動であった．
さらに5例（45．5％）でその後心房細動の発症が確
認されており，11例中7例と極めて高率に心房細
動の発症を認めた．

心エコー所見について
心アミロイドーシスでの心エコー所見で特徴的と
されているのは，拡張末期左室径および収縮時左室
壁振幅の減少，収縮末期径の増加，心囊液貯留であ
る12）．また，対称性左室肥大，左室腔の狭小化，左
房径の拡大等も典型的所見である13）．左室壁肥厚と
低電位心電図の組み合わせは心アミロイドーシスの
特異的所見で，AAアミロイドーシスの10％，AL
アミロイドーシスの54％に認めるとされている14）．

Table 4
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心電図上の低電位と心室中隔肥厚（＞1．98cm）の
組み合わせで，感度72％，特異度91％，陽性的中
率79％，陰性的中率88％で心アミロイドーシスの
診断が可能という報告もある15）．
当院では，EFは40～50％が1例（9．1％），50％
以上が6例（54．5％），40％以下が4例（36．4％）
と EFが保たれている症例が多かった．8例
（72．7％）で左房径が40mm以上と拡大を認めてい
た．IVSD，PWTDはそれぞれ平均12．7±1．1mm，
12．5±0．9mmと正常範囲内だった．弁膜症は大動
脈弁大動脈弁閉鎖不全症が3例（27．3％）と最も多
かった．

考 察

心アミロイドーシスでは低電位や偽梗塞パター
ン，伝導障害，心房細動などの心電図変化がみられ
ることが知られているが，いずれも非特異的な変化
であり，単独で心アミロイドーシスの診断を強く示
唆できるものではない．当院でもすべての症例でい
ずれかの所見を認めたが，心電図単独での診断は困
難であった．
心エコーでは心肥大が特徴的であるが，IVSD，
PWTDでは明瞭な指標とはならなかった．心電図
所見との組み合わせによるmass-voltage ratioでは
ほとんどの症例で高値となっており，両者を合わせ
た総合的な判断を行うことが肝要と考えられた．
心アミロイドーシスの診断において，心筋生検も

しくはシンチグラフィを行う必要があることが大き
な障壁となっている．実際，心アミロイドーシスの
症例数は大規模施設に隣接した地域で多いという報
告もあり16），積極的に心アミロイドーシスの存在を
疑って検査を行うことでより多くの症例を正診でき
る可能性がある．
心電図は健診に適した簡便な検査であるが，弁膜

症や心アミロイドーシスをより正確に拾い上げるに
は心エコー検査が必要である．心エコー検査の拡充
を行い，mass-voltage ratioを算出するなど心電図
と組み合わせることで，より多くの疑い症例を拾い
上げ，確定診断が可能な大規模施設に紹介すること
が可能になる．
心肥大や低電位などの所見から心アミロイドーシ

スの存在を疑うことによって，アミロイドーシス自
体の早期介入，早期治療介入につながるのみならず，
心房細動による合併症を減少させることも期待され
る．当院での心アミロイドーシス症例では，左房径
の拡大が多くで見られており，7例（63．6％）で心
房細動が確認されている．
心房細動は心原性塞栓症や心機能低下の原因とな
る不整脈だが，早期発見が困難な場合も多い．実際，
当院での心アミロイドーシス11例のうち2例
（18．2％）では心原性脳塞栓症の既往があったが，
当科初診以前に心房細動は診断されていなかった．
また当院通院中に，5例（45．5％）で新たに心房細
動が認められた．
心房細動に対しては，カテーテルアブレーション

（肺静脈隔離術）の有効性が確立されており，本研
究の症例のうち4例で，当院でカテーテルアブレー
ションが施行されている．しかしながら，心アミロ
イドーシスに合併した心房細動に対するカテーテル
アブレーションの有効性，長期成績に関しては不明
な点が多く，今後の検証が待たれる．
当院はかかりつけ医療機関からの紹介が多く，当
科外来患者も心不全や心臓機能障害を疑われて，院
外医療機関や他科から紹介された症例が大半を占め
る．また今回参照した検査は当科初診時の心電図，
心エコー検査所見のため，すでに心不全症状や不整
脈などの心疾患徴候が出現した後の検査所見と考え
られる．
従って，解析対象となった検査所見は心アミロイ
ドーシス発症早期の所見とは考えにくく，むしろ病
期がある程度進行した状態での検査所見である可能
性が高い．実際，当科初診時以前の心電図が参照可
能であった6例のうち，2例で四肢誘導の電位減降
が確認できた．

結 語

当院での心アミロイドーシス患者の臨床的特
徴に関して，主に心電図と心臓超音波検査所見
をもとに解析・検討した．単独で心アミロイド
ーシスを強く示唆する所見はないものの，心電
図での四肢誘導の低電位，胸部誘導での R波増
高不良，心房細動，心臓超音波検査での心肥大
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などを認めた場合，積極的に心アミロイドーシ
スの存在を疑い，早期の確定診断および治療介
入につなげることが重要である．
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Clinical characteristics of cardiac amyloidosis
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Cardiac amyloidosis（CA）, which is caused by extracellular deposition of aggregated amyloid
fibrils, is a progressive disease with poor prognosis. To improve CA outcomes, early diagnosis
and therapeutic intervention are essential. In this study, we investigated the clinical
characteristics of patients with CA at our hospital, mainly based on electrocardiographic and
echocardiographic findings. No single finding was specific to CA, but we found coexistence of
multiple abnormal findings characteristic for CA in all cases, such as low voltage in limb leads,
pseudo-infarct pattern, atrial fibrillation, and myocardial thickening on echocardiography.
Suspecting CA based on comprehensive assessment of electrocardiogram and echocardiography
may lead to early therapeutic interventions resulting in improved outcomes.
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