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はじめに 
アミロイドとはβシート構造を有する線維蛋白を指しますが、アミロイドが全身諸臓器

の細胞外に沈着することによって機能障害を引き起こす一連の疾患群をアミロイドーシス

といいます。その中で、皮膚にアミロイドが沈着する疾患は、多臓器症状の一部として皮

膚にアミロイド沈着をきたしている全身性アミロイドーシスと、アミロイドの沈着が皮膚

のみに限局する限局性皮膚アミロイドーシスの二つに大別されます。この回では、主にア

ミロイドーシスの診断に必要な知識について皮膚科の観点からお話しさせていただき、ま

たその中で日常診療において遭遇しうる疾患をいくつか簡単に概説していきたいと思いま

す。 
 
アミロイドーシスの皮膚症状

（図 1） 
まず我々がアミロイドーシスを

疑って皮膚症状を診察する際は、

全身をくまなく観察することから

始まります。全身性アミロイドー

シスでは、発疹として紫斑、皮下

結節、丘疹、水疱、巨大舌など多

様な所見が知られてはいますが、

発疹を認めない場合も少なくはあ

りません。また全身性アミロイド



 

 

ーシスは心臓、末梢神経など他の臓器障害を合併するため、それに付随して四肢の浮腫や

発汗低下、色素沈着、皮膚萎縮などを認める場合もあります。一方、限局性皮膚アミロイ

ドーシスはそれぞれ特徴的な発疹を呈します。例えばアミロイド苔癬では、下腿前面に好

発し、毛包に一致しない灰褐色半米粒大の硬い孤立性角化性丘疹で、しばしば密集して強

い搔痒を伴います。しかしアミロイドーシスにおいて発疹の視診のみで確定診断に至るこ

とは不可能であり、必ず皮膚生検まで行って病型まで決定することが重要になります。 
 
アミロイドーシスにおける皮膚生検 
アミロイドーシスの診断は、生検によって組織にアミロイドの沈着を証明することが必

要です。特に全身性アミロイドーシスは多彩な臓器症状を呈することから、心不全症状が

みられれば心筋生検、蛋白尿が検出されれば腎生検、下痢がみられれば胃生検などが行わ

れてきました。そのような病変がはっきりしなければ、胃十二指腸生検、直腸生検が望ま

しいとされていますが 1)、それらの生検は患者への侵襲が大きいことが問題となります。

それに対し、皮膚生検は安全で、患者の負担も軽く、アミロイドーシスに対する組織検査

において勧められる手段の一つになります。アミロイドの沈着を思わせる発疹が存在する

場合はその部位を生検することは無論ではありますが、時に発疹のない全身性アミロイド

ーシスの症例に

おいても皮膚に

アミロイドの沈

着をみることが

あります。無疹

部に対する組織

検査は、パンチ

生検で上背部、

腹部、仙骨部、

下腿前面、前腕

伸側など 5 か所

ほど脂肪を含め

生検する方法が

挙げられており

2)、積極的に実践

していく価値は

高いものと考え

ます（図 2）。 
 
 



 

 

アミロイドーシスの診断手順（図 3） 
病理組織学的にアミロイドはヘマトキシリン・エオジン（Hematoxylin Eosin：HE）染

色ではエオジンに染まる無構造物質として観察されるのみで、肉眼的には同定が困難で

す。そのためアミ

ロイドーシスを疑

った場合、必ずア

ミロイド染色とし

て、コンゴ―レッ

ド（Congo red）染

色やダイレクト・

ファースト・スカ

ーレット（Direct 
Fast Scarlet：
DFS）染色を合わ

せて行うことが必

要で、ともにアミ

ロイド沈着部位に

一致して橙赤色に

染色されます。ま

た他の方法として

偏光顕微鏡下では

緑色の偏光を呈す

る物質として同定

され、電子顕微鏡

では幅 8～15nm の

分枝のない線維構

造として観察され

ます。組織学的に

アミロイドの沈着

が認められた場合

には、皮膚におけ

る沈着部位を確認

していきます。ア

ミロイド沈着が真

皮上層に限局して

いる場合限局性皮



 

 

膚アミロイドーシスを考え、一方真皮上層から脂肪織や血管周囲に沈着している場合全身

性アミロイドーシスを考えます（図 4）。この結果を基に、病態関与が予想されるアミロイ

ド蛋白に対してそれぞれ免疫組織学的染色を行うことで、各種アミロイドーシスの診断に

至ることとなります。 
 
全身性アミロイドーシス 
それではここから各論として、まず全身性アミロイドーシスで最も頻度の高い AL アミ

ロイドーシスについてお話していきます。AL アミロイドーシスは AL といわれるアミロ

イド蛋白が臓器に沈着することによって発症する疾患です。AL は免疫グロブリン軽鎖で

あるκ鎖あるいはλ鎖が前駆蛋白になります。基礎疾患として多くが多発性骨髄腫や原発

性マクログロブリン血症などを伴いますが、合併しない場合を原発性 AL アミロイドーシ

スと呼びます。AL アミロイドーシスの臓器病変として、腎臓、心臓、消化管、肝臓への

アミロイド沈着が多くみられます。またアミロイド沈着による発疹は他の全身性アミロイ

ドーシスより多くみられ、原発性 AL アミロイドーシスでは 65％に認められると報告され

ています 3)。それは紫斑、色

素斑、丘疹、小結節、腫瘤、

皮下結節、皮膚萎縮、巨大

舌、多形皮膚萎縮（ポイキロ

デルマ）様皮膚変化、強皮症

様皮膚硬化など様々です 2)

（図 5）。特に紫斑は約 40％
の症例に認められ 2)、また巨

大舌は約 20%の症例に認めら

れるといわれています 1)。そ

の中で眼瞼に紫斑が生じると

Raccoon-eyes、アライグマの

目と呼ばれる特異な所見を呈

します。 
 
限局性皮膚アミロイドーシス 
続いて限局性皮膚アミロイドーシスについてお話します。限局性皮膚アミロイドーシス

の前駆蛋白として結節型以外の病型ではケラチン由来の蛋白質と考えられています。ケラ

チンによるアミロイドーシスは、擦過や圧迫など局所の機械的刺激によることが多く、特

徴的な臨床像により病名がつけられています。病型別にみると斑状アミロイドーシス

58%、斑状・丘疹状アミロイドーシス 17%、アミロイド苔癬 14%、肛門・仙骨部皮膚アミ

ロイドーシス 11%といった報告があり 4)、斑状アミロイドーシスが最も多くみられます



 

 

（図 6）。治療は一般的

にステロイド外用と抗

ヒスタミン薬・アレル

ギー薬内服が行われま

すが、治療に難渋する

ことが多く、難治例に

はステロイド外用薬の

密封療法 5)、活性型ビ

タミン D3 外用、光線

療法や最近では高分子

ヘパリノイドの密封療

法による有効性が報告

されています。一方、

結節性皮膚アミロイド

ーシスは、免疫グロブ

リン軽鎖が前駆蛋白と

なる AL が皮膚のみ局

所的に沈着することで

発症します。臨床所見

は紅褐色の扁平結節が

顔面、頭部や体幹に単

発あるいは多発する所

見を認めます（図 7）。
治療としてステロイド

外用は効果が乏しく、

外科的切除や炭酸ガス

レーザーが有効といわれています。 
 
おわりに 
以上から我々皮膚科医は、アミロイドーシスにおいて発疹の臨床所見から疾患を疑い、

さらに皮膚生検を行うことで病理組織学的に診断、病型分類が可能であることから、アミ

ロイドーシス診療の一躍を担っているといえます。今回お話した内容を理解して頂くこと

で、さらに本症が早期診断、早期治療につながる機会が増えることを期待したいと思いま

す。 
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