
その息切れ，心アミロイドーシス
かも！？

～早期診断・治療で変わらない毎日を～
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“もう歳だから”と諦めない！
息切れの原因と向き合う心臓病治療の最前線



• アミロイドーシスとは、 「アミロイド」と呼ばれる異常なタンパク質が体の臓器にたまり、
本来の働きを失わせる病気です。

• この「アミロイド」とは、体のなかで重要な働きをしているタンパク質の形や性質が変わ
り、 水や血液に溶けにくい線維状になってしまったものです。

アミロイドーシスとは？



抗体

トランスサイレチン肝臓

異常な免疫細胞

ALアミロイドーシス

ATTRアミロイドーシス

血液内科の医師に相談，化学療法などの治療へ

アミロイドーシスは2つに大きく分かれる！！



安定したTTR 四量体

アミロイド繊維

分解されたTTR

ATTR心アミロイドーシス患者さんにおけるトランスサイレチン由来アミロイドが心臓に蓄積する仕組み

弱ったTTR 四量体

弱ったTTR 四量体

弱る原因

・加齢など→野生型

・遺伝的な原因→遺伝性



心アミロイドーシス患者さんの心エコー図検査所見

高血圧患者さんの心エコー図検査所見





強い息切れなどの
心不全の症状



・脊柱管狭窄症

・手根管症候群
Chat GPTにて作成





以前は，心筋生検が必須であった。

Chat GPTにて作成

熊本大学 データ



今重要なのは，

Chat GPTにて作成 大分大学 データ
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トランスサイレチン型心アミロイドーシスの検査・診断

採血検査

心電図検査

心臓超音波検査
（心エコー検査）

心臓MRI検査
核医学検査（シンチグラフィ）

生検

遺伝学的検査

診断に心筋生検は必須ではなくなった。



トランスサイレチン型心アミロイドーシスの治療



安定したTTR 四量体

アミロイド繊維

分解されたTTR

ATTR心アミロイドーシス患者さんにおけるトランスサイレチン由来アミロイドが心臓に蓄積する仕組み

弱ったTTR 四量体

弱ったTTR 四量体



トランスサイレチンがばらばらになるのを抑える薬が効く仕組み

安定したTTR 四量体

アミロイド繊維

分解されたTTR

弱ったTTR 四量体

トランスサイレチンがばらばらに
なるのを抑える薬



トランスサイレチンが作られないようにする薬が効く仕組み

安定したTTR 四量体

アミロイド繊維

分解されたTTR

弱ったTTR 四量体

トランスサイレチンが作られな
いようにする薬



TTRの産生抑制(ノックダウン)

アムヴトラ®

核酸医薬品(siRNA)

沈着したアミロイドの除去

抗体医薬

TTR四量体の安定化

ビヨントラ®ビンマック®

低分子化合物 低分子化合物

TTRが
作られない
ようにする

mRNAを
分解

臨床開発中

2019年
3月追加承認

2025年
3月承認

2025年
6月承認

トランスサイレチン型心アミロイドーシス治療薬の変遷

これらの薬は非常に高額！！



Takashio S, et al ESC Heart Fail. 2023

例えば，ビンマックを服用していた患者さんと服用していなかった患者さんでは



Maurer MS, et al NEJM. 2018

ビンマック内服群

プラセボ内服群

2年半で約60m歩けなくなる

2年半で約140m歩けなくなる

80mの差



指定難病医療費助成制度

① 申請
難病指定医が作成した臨床調査個人票（診断書）と以下の必要書類を合わせて、都道府県・指定都
市の窓口に医療費助成の申請をする。
⚫ 臨床調査個人票（診断書）
⚫ 特定医療費（指定難病）支給認定申請書
⚫ 世帯全員の住民票の写し、市町村民税（非）課税証明書等の課税状況を確認できる書類
⚫ 健康保険証の写し等

② 審査
都道府県・指定都市における認定審査期間は、2~3ヵ月程度。

③ 医療受給者証交付
審査の結果、支給認定されると「医療受給者証」が交付され、不認定の場合は不認定通知が送付される。
「医療受給者証」が交付されるまでの間に都道府県・指定都市が指定した難病指定医療機関においてか
かった医療費は払戻し請求をすることができる。

④ 受診・治療
難病指定医療機関で「医療受給者証」を提示すると医療費の助成が受けられる。

難病指定医

協力難病指定医

難病指定医療機関

都道府県・指定都市から指定を受けた医師
臨床調査個人票（臨個票）の新規作成・更新が可能。

都道府県・指定都市から指定を受けた医師
更新時に必要な書類のみ作成可能。

都道府県・指定都市から指定を受けた病院・診療所・薬局・訪
問看護ステーション等
指定難病の医療費の給付を受けることができるのは、原則として
指定医療機関で行われた医療に限られる。



アミロイドーシス治療薬の治療対象について





治療対象となった場合は医療費助成あり



大分大学における心アミロイドーシス新規患者数の推移

Oita University Hospital
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都道府県別人口当たり保有者数 -2024年,全身性アミロイドーシス-

難病情報センター 特定医療費（指定難病）受給者証所持者数
厚生労働省 衛生行政報告例 特定医療費（指定難病）受給者証所持者数



都道府県別人口当たり診断者数 -2024年,全身性アミロイドーシス-

Kubota T, Circ Rep. 2026 in press

日本の心アミロイドーシス
診断率は西高東低
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Chat GPTにて作成

これからも大分県民の健康寿命延伸のために，我々大分大学医学部循環器内科・臨床検査診断学講座は
息切れの原因と向き合っていきます！

“もう歳だから”と諦めないでください！！
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