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Ⅸe y w o rd s 肥大型非閉塞性心筋症 , 錯綜配列, 幼児

特発性心筋症 と は
,
｢ 原因 ま た は関連 の 不 明 な 心 筋

疾患｣ と定義 さ れ
,
産梅心 .

ア ル コ ー ル 性心筋症 一 心

内膜線維弾性症 は その 名称を記 載 し て 特発性心筋症に

含める と し て い る
1I

. リ ウ マ チ 性心疾患 , 心 奇型
一 高血

圧性心疾患 ,
虚血性尤､ 疾患 , 内分泌 性心 疾患 , 貧血,

肺性心 は本症か ら除外 さ れ る . 特発性心 筋症 は成人期

や思春期の 患 者に 発 見さ れ る こ とが 多い が
, 疫学調査

に よれば 小児に も相当数 の 患者が あ る と報告 さ れ て い

る
2I
･ 我々 は 臨床的 に 肥 大型 非閉塞性心筋症 と診断 され

た1 才2 ケ月女児 の 剖検例を経験 し た の で 報告す る .

臨 床 事 項

症 例: 1 才 2 ケ月 女児

既 往歴= 患 児 は 第1 子で パ召和 52 年1 0 月 24 日満期

安産で 出生 し ･ 生下時体重は 269 0 g で あ っ た . 妊娠中 ,

分娩時と も母体及 び胎児に 異常 はな か っ た .

･ 家族歴‥ 従兄 が 1 才 の 時に 心 臓病 ( 心 室申隔欠損症

及び肺高血圧症 の 疑 い) で 手術後死亡 して い る .

現病歴 ‥ 昭和 53 年 12 月末 より患 児 は 感冒様症状を

呈して い た が パ召細 54 年 1 月 2 日 に 哺泣 後嘔 吐 し た .

1 月6 日 よ り元 気 なく 寝て ば か り い る よ う に な っ た
.

この 頃よ り眼 瞼 及 び四 肢 に 浮腫 が 出現 し , 1 月 8 日 某

病院入院し た ･ 1 月 9 日 朝に 痙攣が あり 心 電図上 の 異

常が指摘 さ れ 本学附属病院小児科 に 入院した .

入院時現症及 び経過‥ 体格中等 . 栄養良好. 眼瞼に

浮腫が み られ る ･ 頻脈が あり , 心音 は奔馬律 . 肝 を肋

弓下 1 ･ 5 c m 触知 す る . 四肢 に 軽度の 浮腫が み られ る
.

完全房室 ブ ロ ッ ク に よ る A d a m s - S t o k e s 発 作 が 頻発

す る ため に 心 室 ペ ー シ ン グが 施行 され た . 心 電図 , 心

エ コ ー 図及び心 音 の 所見か ら肥大型非閉塞性心筋症 と

診断さ れ た ･ ジ ギ タリ ス剤及 び利尿剤投与に よ り心不

全は軽快 し たが , 次第に ペ ー シ ン グ不全を認 め る よう

に な っ た ･ 1 月 26 日 A d a m s - S t o k e s 発作が頻発 し た た

め カ テ ー

テ ル 電極を 入れか え た が , 1 1 時50 分無 呼 吸

と なり , 同日 1 5 時5 分死亡 した .

入 院 時 検 査成 績: 血 液 一

般 赤 血 球 数 585 ×

1 0
4

, E b 1 5 ･ 3 g / d l , 白血球数 16 ,6 0 0 . 血 液化 学総 蛋白

5 ･9 g/ dl ･ N a
+

1 4 2 m E g/ L , K
+

4 ･ 8 m E q / l ,
C 1 1 05 m E q / L ,

尿素窒素22 m g / d l , G O T 5 8 m I U / mL , G P T 3 2 m I U / m L ,

L D H 3 4 8 mi U / mL , A l - P l O 9 m I U / mL , 血 液 ガ ス pH

7 ･ 6 ▼P a o 21 0 2 m m H g , P a c o 23 1 m m H g , H C O盲3 1 m E q / L ,

動脈血酸素飽和度9 8% . 血 清学的所 見 C R P ト ) , ウ イ

ル ス 抗休価: イ ン フ ル エ ン ザ A < 1 6 ,
イ ン フ ル エ ン ザ

B < 1 6 ,
ム ン ブ ス < 4 , 風疹 < 8 , コ ク サ ッ キ ー A 9 く

4 . B 2 < 4 , B 3 < 4 , B . < 4
,
B 5 < 4 . エ コ

ー

9 < 4 胸部

X 線検査 心 胸郭比67 % と拡大が み ら れる . 心電 図 完

A n A u t o p s y C a s e of H y p e r t r o p hi c N o n - O b st r u c tiv e C a rdi o m y o p a th y i n E a rly C hil -
dh o o d ･ T o kn ji K it a m u r a , A t s u o M i w a *

･
S h o g o E a t s u d a

* * & l s a o N a k a nis h i
, D e p a r ･

t m e n t of P at h ol o g y (Ⅰ) , S c h o o l of M e dici n e
,
K a n a z a w a u n i v e r sit y .

* D e p a r t m e n t of P a th ol o g y , F a c u lt y of M ed ici n e
,
T o y a m a M e di c al a n d P h a r m a c e u tic al

U ni v e r sit y ･

* * S c h o ol of P a r a - m e di c in e
,
K a n a z a w a U ni v e r sit y .
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･ 三 輪 ･ 勝田 ･ 中西

全房室 ブ ロ ッ ク 及び 左脚 ブ
ロ ッ ク が み られ る ･ 心 エ コ

ー

図 左右両心室及び心 箋中隔の 肥厚 が
み ら れ る ･ 左室

流出路の 閉塞 . 狭窄 はな い ･

剖 検所見 ( 金沢大 学医学部剖検番号 82 6 0)

一 般所 見: 体格中等 . 栄 養良好 ･ 身長75 c m ･ 体 重8 ■3

k g . 口唇に チ ア ノ
ー ゼ が み られ る ･ 胸郭 に は特 に 変形

は な い . 両鼠径部に 心 力 テ
ー テ ル に よ る 手術創が あ る ･

内臓で は 肉眼 的 に 心猿以外 に は特 記す
べ き 変化 は な

い
. 組織学的に 両側肺 に は慢性 う っ 血 と巣状出

血及 び

部分的な無気肺が み ら れ , 肝臓 に は慢性 う っ 血 と肝細

胞の 軽度脂肪変性が み られ た ･ そ の 他の 臓 掛 こ は著 変

を み な い .

JL ､臓 : 心襲 に は少量 の 淡黄色透明 の 液 が貯乱
心臓

は 95 g , 球状 で 尻手拳よ り著 しく 大 ･ 心 外膜は平胤

冠動脈 は走行 に 異常 はな く , 閉塞や 狭窄 はみ られ な い ･

心 奇型 はな く 動脈管及 び卵円孔 は閉鎖 し
て い る ･ 左室

壁 の 厚 さ は0 . 7
～

1 ･ 2 c m t 右室壁 0 ･3 c m ･ 心 室中隔 1 ･ O

c p と両心室及 び申隔の 肥大が あ り ▼ 特 に心 室申隔と左

室前壁に 著 しい (Fi g ･ 1 ) ･ 右房 と石室 に軽度の 拡張が

み られ る . 右房か ら三 尖弁 に か け て
ペ

ー

ス メ
ー カ ー 設

置部位 に
一 致 して 壁在血栓 が付着 して い た ･ 弁膜 及び

心 内膜 に は異常 は な く ,.
流出路の 閉塞や狭窄 はみ られ

なか っ た .

組織学的所見 : 心筋細胞は著明に肥大
し互い に 不規則

に 交錯 し, い わ ゆ る錯綜配列 ( di s a r r a y) を と
っ て い

る ( Fi g .2 ) . 厚生省特発性心筋症調査研究班の 心 内膜

心筋生検光学顛微鏡所見診断 マ
ニ ュ ア ル

3
厄 基 い て 行

っ た心 筋細胞の 横径は T a b l e l に 示 す通 り で あ る ･
JL ､

筋細胞横径 は左室 で 2 紬 ,
心 室 中隔 で 22 〃 , 石 室 で

2 伽 と同年令の 正 常児の 値( 10
～ 伽 ) に 比較 して 著

しく 太く な っ て い る . 個々 の 心 筋細胞の 境界 はや や不

明瞭 と なり ,
核の 濃縮 ,

筋原線維 の 粗転化及 び空胞変

性が み られ た( Fi g ･3 ) ･
こ の 空 胞 は P A S 染乳 脂肪染

色 と も陰性 で あ っ た .
JL ､ 室中隔の 問質 に 膠原線維の 増

加 があ るが . 左右 心室壁 に か
､ て は線維の 増加 は は と

ん ど み られ な い . 雨尤､室 及び 申隔 に は 小静脈 の 拡張 と

主に リ ン パ 球 より な る巣状 の 小円形細胞浸潤
が軽度に

み られ る . 小動脈 に は著変 は な い ･ 刺激伝導系の 検索

T ab l e l . A v e 工ag e d i am e t e r O f m y
o c ar d i al c e n s

R . Ⅴ . S ¢p t n m L ･ Ⅴ･

c a s ¢ 2 0 〃 2 2 〃 2 3 〃

N o工 m al c 姐 d lO
～ 1 5 〃

で は 洞房結節に 軽度の 線維化が み ら れ た (Fi g ･ 4) ･

剖 検診断 肥大型非閉塞性心筋症

主 病変 1 ) 両心 室 及 びJL ､書 中 隔 の 肥 大 ( 心 重量:

9 5 g ) . 2 ) 心 室 ペ ー シ ン グ後状態･ 3 ) 右肩の 壁在血栓

( ペ ー シ ン グ に よ る) . 4 ) 右房石室の 軽度拡張, 副病

変 1 ) 両肺う っ 血 , 巣状 出血及 び部分的無気臥 2 ) 肝

の 軽度脂肪変性

考 察

G ｡ ｡ d w i n
4}
は特発 性心 筋症 を臨床的 見地か ら ( 1 )

ぅ っ 血型と ( 2 ) 肥 大型に 大別し て い る ･ 肥大型はさ

らに 左重液出路 ( 大動脈弁下部) に お け る 圧較差
の有

鰍 こ より 閉塞性 と非閉塞性 に 分矯さ れ て
い る ･ 本症例

は心 電図 , 心､ エ コ
ー 図 及び心､音の 所 見に 基づ い て 臨床

的に 肥大型非閉塞性尤
､ 筋症と診断 さ れ , 剖検 に よ っ て

こ の 診断が 確か め られ た . 肥大型心 筋症 の 組織学的所

見の 一

つ と し て 心 筋細胞 の 錯綜配列が あ る ･ こ の 所見

は T e a r
6}
に よ り最初 に 記載 さ れ , 高血圧症 ･ 冠 動脈疾

患 , 肺性心 や 正常の 心 臓 に も軽度 み ら れ る
こ と ばある

6I

が
,
肥大型尤､筋症 で は特徴的で あ る と さ

れ て い る ･

N ｡ ｡ r d e n ら
7)
は肥大型閉塞性尤､筋症の 中隔の 生検 にお

い て 肥大し た 心筋細胞 が
"

渦巻
"

状 の 配列 を とる こ と

を 観察 した が , K n i e ri e m ら
8 側 巴大型非閉塞性心筋症

で は錯綜配列 が心室中隔の みな らず両心室 に も みられ

る と報告 し て い る . M a r o n ら
別
は錯綜配列 は肥大型閉

塞性 心筋症に お い て は 心室中隔 に の み み ら
れ
,
肥大型

非閉塞性心筋症 に お い て は中隔の み
な らず 両心 室壁に

も み ら れ る と し , 弁膜疾患等 に よ る 2 次性肥大の 心臓

に は ほと ん ど み ら れ な い こ と か ら ,
そ の 形成 に 遺伝子

の 関与を考え て い る . 我々 の 観察 に お い て も , 中隔と

両心 室 に 錯綜配列が み られ た ･ 患 児 に は心 疾患 の 既往

も な く , 錯綜 配列 の 形成 に は M a r o n らが い う よ う
に

先 天的要因の 関与 が考 え られ る ･

特発性心 筋症の 成因 に 関 して は遺伝説
1 0 卜 1 2)

,
ウ イ ル

ス 感染説
ほ 刷

, カ テ コ
ー ル ア ミ ン 貌

1 5)

,
過誤 腫紆

I
があ

るが ,
ま だ結論 に 達 し て い な い ･ 我 々 が経験 した患児

に つ い て 種 々 の ウ イ ル ス抗 体価 が測定 さ れ
たが 異常は

な か っ た .
JL ､筋炎の 既往歴 はな く , 剖検所見か らも心

筋炎 を示唆す る証拠 は なか っ た ･ 患児の 従兄が 1 才時

にJL ､ 疾患 で 手 術後死亡 し て い る が , 他 に 心 筋症の 家族

歴 は な い . 本症 は思春期や成人期に 発症 す る ことが多

い が
, 小児 に も発症す る こ と が 知 られ て お り ･

疫学調

査 に よ る と小 児 の 肥大型非閉塞性心筋症 19 例
申8 例

が 1 才以下 で 発症 して い る
2)

･ こ の よ う な乳児期の 小児

に 発症す る こ とを 考え る と , 本症の 成因に 何 らか
の先

天的異常が関与 し て い る こ とが 推定さ れ る ･
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結 語

1 才2 ケ月 の 女児 に 発症し た肥大型非閉塞性JL ､ 筋症

の 剖検例 を報告 し た . 臨床的に 心 電図 , 心 エ コ
ー 図及

び心 音の 所見か ら肥大型非閉塞性 心 筋症 と診断 さ れ

た . 剖検で は両心 室 . 特 に 左宝前壁及 び中隔の 肥 大が

みられ た が流出路の 狭窄 や閉塞は なか っ た . 組織学的

に心筋細胞の著明な肥大, 錯綜配列, 変性が 両心 室及

び心室中偏 に み ら れ , 心 室中隔に は 問質の 線練化が

認 められ た .

稿を終 え る に当り , 臨床的所見に つ い て 御教示を い た だ い

た本学′ト児村久保賓先生に 感謝し , 御校閲を賜わ っ た 梶川欽
一

郎教授 に感謝の 意を表 しま す .
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