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非虚血 性心室性頻拍症 の 心筋病理像

一

手術時切除心筋材料に よ る検討 －

金沢大学医学部外科学第
一 講座 は 任 こ 岩 喬教授1

石 田 樹

く平成 2 年 7 月 4 日 受付う

非虚血性心 室性頻拍発 作は
，
心 筋症 や腫瘍 に よる 一 部の も の を除 い て は ， 従来 ， 特発 性 く原因 不

柳 と して 扱わ れ て お り ， そ の 発生源の 病理 像 も不明 で あ る ． 本研 究は
，
非虚血性心室性頻柏症の 病因の

解明 を目的と し て
， 電気生理 学的検索 に て 同定さ れ た頻拍の 責任病巣 と して リ エ ン ト リ ー 回路の 形成が

示 唆さ れ た19 例 と自動能冗進の 可能性が 示 唆さ れ た 2 例 の 計21 例 よ り な る 手術 時切 除心 筋 材料 を 用 い

て
，
連続薄切標本 を作成 し光顕的 に 観察 し て

， 頻拍発生源 の病 理組織学 的特徴 を検 索し た も の であ る ．

対象 は
， 弟17

， 女 4 臥 年齢 は 9 歳 ル 6 0 歳 ，
平均33 歳 ■ 全例 ， 長期内科的治療 に 抵抗す る難治性 の 頻拍

例 で ある ． 切除さ れ た心 筋片 は
， 術前 お よ び術中の 電気生理 学的検索 に よ っ て ， 頻拍発 生源 と 診断さ れ

た 部位 を十分含ん で お り ， 切 除に よ り頻拍 の 消失 を認め て い るも の で ある ． 心 筋標本は
， 肉眼 的観察を

行 っ た上 で ， 症例に よ っ て は術 中心表面 マ ッ ピ ン グ に よ り証明さ れ た 頻拍の 最早期興奮部位 に 針糸 をか

け
，

10 ％緩衝 ホ ル マ リ ン に て 固 乱 パ ラ フ ィ ン包埋 し
，

7 声 の 厚 さで 連続的 に 薄切 した － 1 0 切 片中 1 枚

に
，
交互 に へ マ ト キ シ リ ン ． エ オ ジ ン

， ア ザ ン
．

エ ラ ス チ カ ■ ワ ン ギ ー ソ ン 染色 を施 し て ， 光顕的 に 観

察 した ． 頻 拍の 発生源 に 対応す る病変 と して は
，
心 筋炎が15 例 と 最も 多く

，
病変 は 2 例 で 限局性 ，

13 例

で 広範囲 な拡が り を示 した ． 広範 囲心筋炎群 は更に ， 0 心 外膜 下に つ よ い 心 筋内脂肪浸潤 に よ り残存心

筋 層が虫食い 状な い し疎 な網目状構造 を示 す ， 主 に 右室 に 認め られ る 6 例と ， 母心内膜下心 筋層に 拡が

る心筋細胞列の 離 軋 離開 を伴 う 不規則 な線純化巣が 主 病変で
，
周 囲 の 細胞 列離 断 と配 列 の 乱 れ を伴

ぅ ， 主に 左宴 に 認め ら れ る 7 例 と に 2 大別 され た ■ ほか に ，
F o n t a i n e に よ り記載さ れ た 不整脈源性右室

異形成症 くa r rh yth m o g e n i c ri gh t v e n t ri c u l a r d y s pl a si a ，
A R V Dl が 5 例含 まれ て い た ． 定型 的 3 例で

は
， 病変部の脂肪 に よ る 心 筋置換が 著明で

，
心 内膜下心 筋 と ， 中層 の 島状 ま た は棚状の 残存心筋が 処々

で連結す る 所見，
ノJ l 動脈中膜肥厚 な ど特徴的所見が み ら れ

， 非 定型 的2 例 で は心筋 内脂肪組織が 横 に 連

鎖 し て内 ． 中層心筋細胞連結 を部分的 に 離断す る 所見が え ら れ た ． そ の 他 ， 心 筋 内線経歴 1 例 を 認 め

た ． 心室性頻摘発生源病変 の 共通項 と し て ， 線推化巣や 脂肪組織 に よ る 心筋細 胞列の 多発 的離 断が立 体

的に 組合 さ っ て 構成 さ れ る迷路 が リ エ ン ト リ
ー

回路と な る 可能性が 示 唆さ れ た － ま た A R V D 型の 内 ．

中層心筋 の 連結不 足状態 が 心室遅 延電位 の 成因 で ある との 推定も 可能 とな っ た ．

E e y w o rd s 心筋病理 ， 心室性頻拍症
，
不整脈源性右室異形成症

，
心筋炎

，
心筋

内線推腫

非虚血性 心室性頻拍症に 対す る 直達手術 は
，

1 97 4 年 A R V D I と 命名さ れ た 症例 に つ い て 初め て 報告さ れ て

F o n t ai n e ら に よ っ て
，

不 整 脈 源 性 右 室 異 形成 症 い る
1I

一 当教室 に お い て も ， 内科 的治 療 に 抵 抗す る 心

くa r r h y th m o g e ni c ri gh t v e n t ri c u l a r d y s pl a si a
，

室 性頻 拍症 くV e n t ri c ul a r t a c h y c a r di a
，

V T いこ 対し

A b b r e vi a ti 。n S こ A o
，

a O rt a i A R V D
，

a r r h y t h m o g e ni c ri gh t v e n t ri c u l a r d y s p l a si a ニL A ，
1eft

a t riu 町 L B B B
，
1 eft b u n dl e b r a n ch b l o c k ニ L V A

，
1 eft v e n t ri c u l a r a p e x 三 L V L

，
left

v e n t ri c u l a r l a t e r al w all こ L V P B
，

1 eft v e n t ric u l a r p o st e r o b a s al w all i P A ， p l u m o n ar y



非虚血性心室性頻拍症の 心筋病理 像

て
，

その救命 ，
突然死 予防を目的 と し て

，
1 9 7 5 年 2 月

第1 例
2I

，
以 後臨床心臓 電気生理 検査 を適 用 し て19 7 8

年以来心 筋切除， 冷凍凝 固を主 体と した 直達手術が行

われて き た
3ト 句

． 術前 ， 術中の 電気生理 学的諸検査 ， と

くに心表面 マ ッ ピ ン グに よ り証明さ れ た ． 異常拍の 最

早期興奮部位を含 む心 筋を
， 径約2 ． 5 c m 切 除し

， そ の

周辺の 遅延電位 くd el a y e d p o t e n ti all 部 を冷 凍凝 固す

るか ， あ るい は心 筋切 開を加 え たう えで 同上の 範囲に

冷凍凝固
刀
を行う こ と に よ り ， そ の 目的 を達 し てい る ．

前者は主と して 右室起源 ， 後者 は主 と し て左室起源の

V T に 対 して施行さ れ て い る ．

頻拍症 に 対す る 内科 的治療成績 は
， 最近 の 抗不整脈

薬の進歩 に よ り著 し く 向上 し て い る ． しか し なお 薬剤

に抵抗し頻拍の 制御が 困難 な症例も 決 し て少な い と は

言えな い
． 特に V T に お い て は ， そ の 頻拍の 制御が完

全でな い 場合に は し ばし ば突然死 の 病因と な り ，
こ こ

に 外科的治療の意義が 生 じる
8I

．

一

方頻 拍症 に 対 す る

近年の臨床電気生理 学的研究の 発展は め ざま しく ， 頻

拍の 責任病巣 を瞬時 に 表示 可能な
， 多極平 板電極 と電

算機を連動さ せ た術中心表面 マ ッ ピ ン グ 法や
， 多極 ひ

も状電極 を用 い た術中心 内膜 マ ッ ピ ン グ 法の 開発 な ど

によ り
，

その 発生源の 部位 診断が 容易 に な っ た
5 棚

． さ

らに 手術中に 頻拍の 誘発 ． 停止 を容易に 行え る術 中麻

酔管理法の研究 もあ り
101

， 今 日難治性頻 拍症 に 対 す る

外科的治療 は良好 な成績 を収め て い る
ヰト 6Il ll 1 21

． こ の よ

う な臨床的研究の 伸展や 治療成績 の 向上 を認 め る
一 方

で
， 頻拍症 の 基礎病変 に つ い て病 因研 究は十 分行 われ

てい ない ． そ の 理 由の
一

つ に頻 拍症 に 対 す る病理 組織

学的研究が
， 現在 に い た る ま で ほ と ん どな さ れ て い な

い こ とが挙 げられ る ． 頻拍症の発生源 が 不明 の 材料 に

対して
，

い か に 詳 しい 病理 学的検査 を行 っ て も ， 検出

した病変と頻拍の 関係 を論ずる の は 困難 で あ る ． 頻拍

症に対す る外科的治療経験の 蓄 積に よ り
，
電気生理 学

的所見か ら推定さ れ る 責任病変 が含 ま れ る切 除心 筋材

料の集積があ っ て は じめ て
，

こ こ に 頻拍症 に 対 す る病

理組織学的検討が 可能 に な っ た と い っ て も過 言で はな

い
．

当教室で は
，

こ れ ま で 多く の 難治性不整脈症例 に 対

して外科的治療 を加 え
，

そ の 根治 を見 て き た ． ま た手

術時切除心 筋材料に 対 す る病理 組織学的検討 もか さ ね

てき た
13 ト 岬

． 著者 は それ らの 症例の う ち
，
手術時 に 心

筋切除が行わ れ た非虚 血性 心室性頻拍症 例 に 対象と し

a rt e r y 三 R A
，

ri gh t at ri u m 三 R B B B
，

ri gh t

a p e x 三 R V D
，
di a p h r a g m ati c a s p e ct o f t h e

6 0 5

て
， そ の 病因の 分析 を目的と して連続切片 に よ る 病理

組織学的研究 を行 っ た ．

対象 お よ び方法

198 0 年 2 月よ り1 98 6 年12月 ま で に
， 手術の 際心 筋切

除の行わ れ た21 例の 非虚血性心 室性頻拍症例 を対 象と

した ．

男性17 例 ． 女性4 例 ． 年齢 は9 歳か ら60歳 ． 平均33

歳 亡士15 歳 S Dコ． い ずれ む長期の 内科的治療に 抵 抗す

る
， 臨床的に 難治性 の 頻拍症例で あ る ．

各症例の 電気生理 学的検索の 結果 を表 1 に 示 す ． 症

例に よ っ て は
， 複数 の頻拍発生源の 存在が 示 唆さ れ

，

そ れ ぞれ に つ い て 異 な っ た心電図所見 を認め て い る ．

症例11 お よ び 症例21 を除き
，
頻拍 は プ ロ グ ラ ム 刺激

法に よ り誘発 ■ 停止 が 可能 で
，

リ エ ン ト リ
ー 回路 形成

に よ る頻拍症で あ る と思わ れ た ． 症例11 お よ び症 例21

は頻 回刺激 を加 えて も頻拍の 誘発 ． 停止 が 不能 で
， 単

一 型の 期外収縮 の 頻発
，

す な わ ち異所性興奮発生 中枢

の存在の 可能性
17Il 削

が 示 唆され た ．

切除心筋片は ， そ の採取部位
，
大き さ

，
方向な どを

記載 し肉眼的観 察を行 っ た 上 で
， 症例 に よ っ て は 術中

心表面 マ ッ ピ ン グ に よ り証明さ れ た頻拍の 最早期興奮

部位 に 針糸を か け
，
1 0 ％緩衝ホ ル マ リ ン に て 固定 ， 脱

水後 ，
パ ラ フ ィ ン包埋 し

，
手動式 ミ ク ロ ト

ー

ム を用 い

て 7 ノ上 の 厚さ で連続的 に 薄切 した ．

連続切片10 枚 中 1 枚 を拾い
，

へ マ ト キ シ リ ン ． エ オ

ジン
，

ア ザ ン
，

エ ラ ス チ カ ． ワ ン ギ
ー ソ ン 染色 を施 し

て
， 光顕的に 観 察を行 っ た

l 引
．

必要に 応 じて
，
P A S 染色 ， 憐 タ ン グ ス テ ン酸 ヘ マ ト

キ シ リ ン 染色
，

鍍銀染色な ども併用 し た ．

成 績

21 例の 病理 組織学的検索の 結果は心筋炎
鋤
が15 例 と

最も 多く
，

つ い で 不 整脈源 性右 室異 形 成症 くA R V D 1

5 例
，
心筋 内線経歴 1 例が 含ま れ た く表 2 ト

それ ぞ れ の 結果 と病変の 存在部位 と の 関係 を図1 に

示 す ．

工
． 心 筋 炎

心 筋炎の 診 断は
，

リ ン パ 球 を主 と す る炎症性細 胞 ．

大食細胞浸潤 を必 須 条件と し
， 不規則 な心 筋細胞の 脱

落． 線維芽細胞 ． 線推細胞の 出現， 置換性 ． 問質性 ．

血管周 囲性線推症
，
小血管の 増生

， 脂肪組織の 侵入
，

b u n dle b r a n ch b l o c k i R V A
，

ri gh t v e n t ric ul a r

rig h t v e n t ri cle 三 R V I T
，

rig h t v e nt ri c ul a r i n fl o w

t r a c t s R V O T
，

ri gh t v e n t ric ul a r o u t fl o w t r a c t 三 V T
，

V e n t ri c ul a r t a c h y c a r di a



60 6

生き 残 り心 筋細 胞 の 変性 ． 肥 大 な ど を 参考 所見 と し

て ， 急性 ． 亜 急性 ． 慢性心筋炎 をす べ て 含 め た ■ 心 筋

炎群 の 病変の 拡が り は
，

13 例 に お い て 切 除心 筋標本 の

大部 分に わ たる が
，

2 例 で 限局性 で あ っ た ．

症例 1 は
， 右 室流 出路前壁 の 切除 心 筋中 た だ

一

箇

所 ， 術中証明さ れ た 頻拍の 最早期興奮部位の 直下 に
，

径約 2 m m の 巣状 慢性 心 筋炎の所見 を認 め た く図21 ．

線推化巣 は星 状 の 拡が り を持 ち
，

一 部 で 限局性の 心内

膜肥厚 と連 な っ て い た ． 心 内膜 ．

心 筋炎 の 殆 ど治癒し

た状態 と み な さ れ るが ， 病変 の 推定最 大径 は 約 5 m m

T a bl e l ． C li ni c al p r o fil e o f p a ti e n t s wi th n o n－i s c h e m i c v e n t ri c ul a r t a c h y c a r d i a s

A g e
D u ri n g t a ch y c a r di a

y e a r
Q R S f o r m

b

Q R S a x i s R a t eくノm l

S it e of V T o ri gi n
亡

1 1 3 M

2 38 M

3 31 M

4 1 3 M

5 1 5 M

6

7

8

9

3
ハ
リ
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1 1 4 4
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16 5 9

1 7 3 3
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M

M
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F

F

F

M

M

M

M
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M

M

M

L B B B

L B B B

濫
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L B B B

L B B B

R B B B

R B B B

器
L B B B

L B B B

R B B B

L B B B

L B B B

R B B B

L B B B

慧
L B B B

L B B B

慧
L B B B

8 5
．

1 4 0

9 2
．

1 8 0

－ 4 5
■

18 0

8 5
■

15 0
－

4 6
．

1 8 0
－

4 8
－

1 6 0

－

6 4
．

1 7 0

1 1 5
．

2 0 0

－ 7 5
d

2 2 0

－ 1 2 5
－

1 40

－ 7 8
■

1 6 0

95
．

1 7 0

－ 6 0
．

1 6 0

8 5
■

2 2 0

－

1 2 0
■

1 7 0

9 0
－

1 7 6

9 0
0

2 0 0

－ 1 2 0
■

23 0

6 0
．

1 9 0

－ 9 0
．

1 3 3

1 5 0
．

1 9 0

7 5
．

2 3 0

3 0
．

2 2 0

－

9 0
．

1 8 8

6 0
．

18 8

8 0
．

12 5

R V O T

R V ．T

R V A

R V ．T

諾
R V D

R V ．

L V A

L V A

L V A

R V ．T

R V A

R V ．T

L V A

R V ．T

R V ．T

L V P B

R V ．T

L V A

L V L

R V O T

R V ．T

L V A

m

R V O T

T

L

M
．

m al e i F
，
f e m al e こ

b
L B B B

，
1 e ft b um d l e b r a n c h bl o c k こ R B B B

，
ri gh t b u n d l e b r a n c h

bl o c k ニ
C

L V A
，
1 ef t v e n tri c u l a r a p e x J V L

，
1 ef t v e n t ri c u l a r l a t e r a l w a ll i L V P B ，

1 ef t

v e n t ri c ul a r p o s t e r o b a s al w all ニ R V A ，
ri gh t v e n tri c ul a r a p e x こ R V D

，
d i a ph r a g m a ti c a s p e c t

of ri g h t v e n tri cl e ニ R V I T
，

ri g h t v e n tri c ul a r i n fl o w t r a c t ニ R V O T
，

ri gh t v e n tri c u l a r o u tfl o w

tr a ct ニ V T
，

V e n t ri c u l a r t a c h y c a rd i a ．

T a b l e 2 ． P a th o l o gi c al fi n di n g s i n 2 1 c a s e s of

n o n－i s c h e m i c v e n t ri c ul a r t a c h y c a r di a s

F o c al m y o c a r d iti s

E x t e n si v e m y o c a r di ti s

くり adi p o si s d o m i n a n t

く机 fib r o si s d o mi n a n t

2

1 3

く6っ

く7つ

A r r h y th m o g e n i c ri gh t v e n t ri c u l a r d y s pl a si a 5

F i b r o m a l



非虚血性心身性頻拍症の 心筋病理 像

であ っ た ． 線推化巣 内に 小数 の リ ン パ 球と 大食細胞
，

多数の 線推芽細胞 ． 線推細胞 ， 細い 膠原線維 ， 小 血管

増生を認 め ， 周囲に 心 筋細胞配列の 乱れ ． 細胞列の 途

絶 ． 島状の 残存細胞群 な どが み られ た 一

症例21 で は
， 術 中心表面 マ ッ ピ ン グに て 最早期興奮

部位と して 認め た右宴流 出路前壁 に 心 筋切開 を加え た

Fig ． 1 ． R el a ti o n b e t w e e n a r r h y th m o g e n i c p a th o－
l o gi c al fi n d i n g s a n d th i e r l o c a ti o n s ． F o c a l

m y o c a rd iti s
，
固 i M y o c a r d iti s t y p e Iくa d ip o si s

d o m i n a n tl ，
の ニ M y o c a r di ti s t y p e II tfib r o si s

d o m i n a n tl ，
命 ニ Fi b r o m a

，
嶺 ニ A r r h y th m o g e n i c

ri gh t v e n t ri c u l a r d y s pl a si a
，
宙 ．
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と こ ろ
， 右室前壁か ら中隔 へ 連 な る異所性筋 束を認 め

た く図3 左1 ． 心内膜 マ ッ ピン グで は ． 筋束の 中隔側 の

付着部付近に 最早期興奮部位 を検 出した ． そ の 筋束 全

体と筋束の 付着部付近の 自由壁 心筋の 切 除手術 が行 わ

れ ． 筋束の 付着部付近の 中隔壁 に 対 して 凍結療法 が加

えられ た ． 病理組織学的所見と し て は
，

一 般心 筋細胞

よ り なる 径 8 m m の 異所性筋束の付着部付近 の 右室自

由壁心内膜 下に
， 限局性慢性心筋炎所見と周 囲心 筋細

胞の 肥大と 配列異常 く図 3 右1 を認 めた ．

心 筋炎例 に お い て は
，
症例 1

， 症例21 を除 い て
，
切

Fi g ． 2 ． P h o t o m i c r o g r a p h o f c h r o ni c f o c al m y o
－

C a r diti s
，

C a S e l
，
こ A s m al 1 fib r o ti c a r e a く2 m m

i n di a m e t e rl sit u a t e d i n th e c e n t e r o f th e

S p e Ci m e n
，

C O n t ai n s s c a tt e r e d l y m ph o c y te s a n d

hi s ti o c yt e s i n fil t r a ti o n
，

m a n y fib r o b l a s t s a n d

fib o c yt e s w ith p r olif e r a ti o n o f fi n e c o11 a g e n

fib e r s a n d s m a ll v e s s el s ． くh e m a t o x yli n
－

e O Si n

St ai n
，

X 4 01 ．

F ig ■ 3 ． M a c r o s c o pi c vi e w of th e r e s e c t e d s p e ci m e n f r o m R V O T く1 a fり，
C a S e 2 1 ． 二 A r r o w くO I sh o w s a n

e c t o pi c m u s cl e b a n d o f 8 m m i n di a m e t e r ． S t a y s u t u r e くホJ s h o w s p r o v e n e a rli e s t e x cit a ti o n sit e b y
e pi c a rd i al m a p pi n g ． P h o t o m i c r o g r a p h o f th e b a s e of th e e c t o pi c m u s c l e b a n d くri g h tl ． C h r o n i c f o c al

m y o c a r d iti s a n d h y p e r t r o p h i e d a n d d i s a r r a n g e d m y o c y t e s a r o u n d th e f o c u s a r e n o ti c e d ．

くh e m a t o x yli n
－

e O Si n s t a in
，

X 4 01 ．



田

p h o t o m i c r o g r a p h s o f m y o c a rd iti s t y p e I
，

C a S e 8 くt o p l ef t，，
C a S e l l くt o p ri gh tl ，

C a S e 1 7 tb o tt o m

l
t

1 e ftl a n d c a s e 18 くb o tt o m ri gh tl ニ E pi c a r di u m i s sh o w n t o p
．

sid e ． F a tty i n fil t r a ti o n o r a di p o sis

a p p e a r s t o h a v e st a rt e d f r o m th e e pi c a r di al sid e a n d a r r a n g e m e n t o f s u r v i v e d m y o c y t e s i s

m o th －

e a te n
，
1 a c e w o r k －1i k e a n d o f r o u gh r e ti c ul a r s h a p e ． くh e m a t o x yli n

－

e O Si n s t ai n
，

X 2 01 ．

F i g ． 4 ．

F i g ．
5 ． P h o t o m i c r o g r a p h o f m y o c a r di ti s t y p e I

，

c a s e 8 ． こ F o c a l l y m ph o c y t e i n fil t r a ti o n i s

o b s e r v ed i n th e i n t e r s titi al f a tty ti s s u e
，

a n d

i n te r r u pti o n a n d di s a r r a n g e m e n t o f m y o c y t e

li ni n g s a r e al s o n o ti c e d ． くh e m a t o x yli n
－

e O Si n

st ai n
，

X 2 0 01 ．

除心 筋片の ほ ぼ全域 に 拡が る 広範囲 な慢性心筋炎所見

を認 めた ． そ の病 理組織像の 詳細 な検討 に よ り ，
更 に

2 つ の 群 に 大別さ れ う る こ とが 判 明 した 一 す な わ ち0

心 筋細胞 の 脱落 と 心外膜下 よ り侵入 す る脂肪組織によ

り残存 心 筋層が 虫食い 状あ る い は
， 疎 な 網目状構造を

示 す ． 主 に 右室 に 認 め られ る 一 群と
， 砂心内膜下か ら

心 筋層 に か けて 拡が る疎 な線推化巣が 主 病変で
，

心筋

細胞 の 脱落 は少 な い が 巣 状 の JL 一筋細 胞 列 の 離断を伴

う
，

主に 左室 に 認め ら れ る
一 群 の ． 明 ら か に 病理組織

像 の 異な る 2 つ の 群 で あ る ． そ れ ぞ れ の 病 理組織像は

図 4
旬 7 の よ う で あ る － また ，

そ の 病変の み られ た標

本採取部位 に つ い て は ， 図 1 の 中 に 示 す ． こ れ ら2 つ

の 群 を 以下 ，
心筋 炎0 ， 心 筋 炎e と記 す ．

心 筋 炎0 に 含 ま れ る症例 は
，
症例 8 ，

9
，
1 1

，
17 ，

1 8
，
2 0 の 6 例で ， 男 4 女 2 ． 年齢 は2 9 へ 4 7歳

，
平均37

歳 ． 頻柏発作の 初発か ら
，
手術 に い た るま で の 病悩期

間 は
，

3 ケ月 か ら 9 年
，
平均的 5 年で あ っ た ． 頻拍発

作時 の Q R S 波形 は ，
い ずれ は 側 ブ ロ ッ ク型で 一 電

気軸 は－60
0

か ら 貯 ， 内4 例 で90
0

前後 を 示 した ． 発

作 時の 心 拍数160 へ 2 3 0ノ分 ． そ の 発 生源 は ， 右室流出

路 4 軋 右室の 流出路と 心尖部に ある も の 1 例， 右宴

流入 路 1 例 と ，
い ず れ も石室側と 診断 され た ． 病理組



非虚血 性心室性頻拍症の 心 筋病理像

織学的に は ， 全例 に 心 外膜 側に よ り つ よ い 心 筋細胞の

脱落と 虫食 い 状の 脂肪浸潤 を認 め
，

一 部 の 心 内 ． 外膜

の 肥厚 を認 め た ． 一
一 部で は 変性心 筋 と脂肪組織 との 移

行部で
， 細 い 膠原線推 を主 体と した疎 な線純化巣 を見

る こと も あ るが
， 全体と して は線推化巣 は著明 で はな

く ，
炎症性細胞の 集族 は散在性 で 主 と して心 外膜寄 り

に認めら れ た く図 41 ． 強拡大像 で は
， 浸潤細胞 は リ ン

パ 球が 主 で
，

残存心 筋細 胞列 に 離 断が み ら れ た く図

51 ．

心筋炎珍に 含 まれ る 症例 は
， 症例 6

，
7

，
1 0

， 13 ，

15
，
1 6 ，

19 の 7 例 で
， 男 6

， 女1 ． 年齢 は 9 へ 6 0 歳 ，

平均32 歳 ． 病悩期間 は
，

1 年か ら17 年 ， 平均的 8 年 で

ある ． 頻拍発作時 の Q RS 波形は
，

す べ て右側 ブ ロ ッ

ク型で 了電気軸 は－125
0

か ら15 0
0

， 1 例 を除き
，
左軸

偏位を認め た ． 発作時 の 心 拍数133 へ 2 3 0ノ分 ． そ の 発

生源は
，
左室心尖部 5 例 ， 左 室前側壁 1 例 ， 左室後下

壁1 例 と診断され た ． 病理 組織学的に は
， 主 と し て心

内膜下に 問質を 中心 に 拡が る疎 な線推 化巣を 認め た ．

6 0 9

脂肪浸潤は ほと ん ど認め な か っ た く図6 J ，

一

部 に 小型

の 巣状心筋脱落 ， 心 筋細胞列の 離断．を認 め ， 心 内膜の

疎な結合織の 増加に よる 肥厚も み られ た ． 強拡大像 で

は
， 線維化巣中 に リ ン パ 球 を主 と した 炎症 性細胞 を認

め
， 線推化巣の 周辺 で は不規則 に 肥大 した心 筋細胞や

その 配列の 乱れ を認 めた ． ま た線推化巣の 中に 小 血 管

の 増生 が証明さ れ た く図 り ．

口 ． 不整脈源 性右 室異形 成症 くA R Y DI

症 例2
， 3 ， 5 ， 1 2

，
1 4 に

，
F o n t a i n e ら の い う

A R V D
2 り－ 2別

に 一 致す る 所見を認め た ． 症 例2
， 3 ，

5

は
，
電気生理 学的所 見や 心 室造影所見な どの 臨床像 よ

り
， 術 前か ら A R V D を疑わ れ た症例 で あ る ． 術中肉

眼 所見 は F o n t ai n e ら の い う 好発 部位 に
一

致 し て い

た ． す なわ ち
， 症例 2 で は右室流出路 に

，
症例 3 で は

右室流出路 と心尖部に
， 症 例 5 で は右室流出路 ， 心 尖

部と 横隔面 に
，

それ ぞ れ径 2 c m 程度の 大き さ の 桃赤

色 で マ グ ロ の ト ロ の よ う に 見 える 変色域 を認 め
， 同部

で 心室壁 の 非薄化 を認め た ． 各症例とも それ ぞれ の 病

Fi g ． 6 ． P h o t o m i c r o g r a p h s o f m y o c a r d iti s t y p e II
，

C a S e 6 くt o p l e ftl ，
C a S e 7 くt o p ri g h tl ，

C a S e lO tb o tt o m

l e fO a n d c a s e 1 5 くb o tt o m ri gh t 巨 E n d o c a r d i u m i s sh o w n t o p－Sid e ． S c a tt e r ed f o c al s u b e n d o c a r d i al

fib r o si s sh o w s i r r e g u l a r s h a p e a n d e x t e n d s t o b o th th i c k e n d e n d o c a r d i u m a n d i n t e r s ti a l s p a c e d e e p

i n th e m y o c a r d i u m － T h e fib r o si s s e e m s e d e m a t o u s a n d c o n t ai n in g fi n e c oll a g e n fib e r s ．

くh e m a t o x yli n
－

e O Si n s t a i n
，

X 4 01 ．
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変部 に 頻拍の 最早期興奮部位 を有 し
，

そ れ ぞ れ Q R S

波形 お よび 拍数 の 異なる 頻拍 を認め た ． 病理組織 学的

所見 は各症例各部位 とも ほぼ 同様 で ， 心筋細胞の 脂肪

変性 と脱落 ，
そ れ に よ る 心 室壁 の 著明 な 罪 薄化 と 心

内 ． 外膜 の 線碓性肥厚を認 め た ． 生存心筋細胞 は心内

膜 側 に 多く
，
周囲 を線維化巣 に 囲 ま れ

，
染色性 は ほ ぼ

正 常で あ っ た ． 中層心筋は 島状 に 残 り ， 横方 向に 稚 い

Fi g ． 7 ． P h o t o m i c r o g r a p h o f m y o c a r d iti s t y p e

II
，

C a S e 7 ． こ L y m ph o c y t e s i n fil t r a ti o n
， P r Olif e

－

r a ti o n of filコr O b l a s t s a n d fib r o c y t e s i n c r e a s e d

c oll a g e n fib e r s
，

d e g e n e r a t e d di s a p p e a ri n g

m y o c yt e s a n d i n t e r ru pt e d m y o c y te s li ni n g s a r e

n o ti c e d ． m e m a t o x yli n
－

e O Si n s t ai n
，

X 20 01 ．

F i g ． 8 ． P h o t o mi c r o g r a p h o f a r r h y th m o g e n i c

ri g h t v e n t ri c ul a r d y s pl a si a くA R V D l ，
C a S e 3 ■ 二

E pi c a r di u m i s sh o w n t o p
－

Sid e ．
A b u n d a n t

a d i p o s e ti s s u e o c c u p l e S C O m pl e t el y th e o u t e r

l a y e r a n d i n c o m pl e t el y th e m e di a n l a y e r of

th e ri g h t v e n t ri c u l a r m y o c a r di u m ． T h e

s u b e n d o c a rd i a l m y o c y t e s a r e w ell p r e s e r v e d

a n d h a v e a 王e w c o n n e c ti o n s w ith i sl e t s o f th e

m e di a n l a y e r m y o c y t e s w hi c h h a v e al s o si d e

c o n n e c ti o n s m a k in g a m u ltil a y e r st r u c t u r e ．

F ib r o el a s ti c th i c k e ni n g s o f th e e p l C a r di u m a n d

th e e n d o c a r di u m a r e o b s e rv e d ， N o i n fl a m m
．

a t o r y c ell i n filt r a ti o n i s f o u n d － くel a s ti c a
－

V a n

G i e s o n
，

s st ai n
，

X 2 0l ．

連結 を残 して 棚状の 多層配列 を呈 し ， 処 々 で 内層心筋

との 細胞性連結が み られ た ． 炎症性細胞浸潤は全く認

め られ な か っ た く図8 ト 心室壁 の 脂肪組織 の 中で は
，

心 外膜側 に 多く著 し く 中膜 の 肥厚 した 小動脈が 存在し

た く図9 1 ．

症例12
，

1 4 は ， 術 中所見 お よ び切除心筋 の 肉眼所見

で は 心室 壁の 罪薄化は 著明で な く ， ま た心室造影で は

異常 を認め ず A R V D と して の特徴 を欠く 症例で あっ

た ． 組織所見 と し て は心筋層内に 脂肪組織の 侵入 がみ

られ る共通点 を 示 し た ． 脂 肪 は 外層 心 筋 層 に 特 に多

く
， 中層 で は 中等量 で あ るが

， 横方向 に 鎖状 に連結し

てJL 一筋 層を 層状 に 分離 す る傾 向が み られ た ． 炎症 性細

Fi g ．
9 ． P h o t o m i c r o g r a p h o f A R V D

，
C a S e 3 一 ニ

S m a ll c o r o n a r y a rt e r y b r a n ch e s i n th e a di p o s e

ti s s u e o f th e o u t e r l a y e r of ri gh t v e n t ri c ul a r

m y o c a rd i u m sh o w m a r k e d h y p e r pl a si a a n d

h y p e rt r o p h y o f th e m e di al s m o o th m u s cl e s

w h i c h m a k e l u m i n a l n a r r o w l n g i n s o m e

l o c a ti o n s ． くel a s ti c a ． v o n G i e s o n
，

s s t a i n
，

X lOOI 一

F i g ． 1 0 ． P h o t o m i c r o g r a p h o f a t y pi c al A R V D
，

c a s e 1 2 ． 二 E pi c a r di u m i s sh o w t o p
－ Si d e ． A d i ．

p o s e ti s s u e o c c u pi e s a l m o st l J 3 0 f th e o u te r

l a y e r m y o c a r di u m a n d s e p a r a t e s m y O C y te －

1 a y e r s w i th l o n g c h ai n f o r m a ti o n i n th e

m e d i a n l a y e r ． くh e m a t o x yli n －

e O Si n st ai n
，

X 2 0l ．
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胞浸潤 は全く認 め なか っ た く図 川 ． 心 表 面マ
ッ ピ ン グ

で切除心筋 内に 頻拍の 最早期興 奮部位 を認 め
，

ま た 同

部位の 切除に よ り頻拍 は消失 した こ と か ら
．

こ の 病理

所見が 頻拍発生源 と 対 応 し て い る と 考 え ら れ た ， 今

臥 こ れ ら の症例 を A R V D の 初期像 と み な し
，

一 応

非定型的 A R V D に 分類 した ． なお 症例 5 は双 生児の

兄で あり
，
弟 に も A R V D の 発症が あ っ た ．

m ． 心筋内線維腫

症例4 は ， 心 筋 内線推腰
搬 哺

と 診断さ れ た ． 切除材

料は ， 左室後下壁 中隔よ り に 心 筋層内に 埋 も れ た
，

灰

白色弾性軟 ， 割面で は ほ ぼ均
一

の 実質性腫瘍 で
，
類球

形，
4 ．5 X 3 ． 5 X 2 ． 5 c m 大

，
重 さ は 1 2 g で あ っ た ． 組織

学的に は
，
腰瘍 は 弾性線 維 お よ び膠 原線 推 を 主 体 と

し
， 線維芽細胞 を 混 じ る 線推腰 で

，
石 灰 化 は 認 め な

か っ た ． 腫瘍の 辺縁部 で 正 常心 筋 を巻き 込 ん で 増生す

る像を認 めた ． 腰瘍 に 取 り込 まれ た 筋細 胞 は
，
憐タ ン

グス テ ン 酸 ヘ マ トキ シ リ ン 染色 に て 横紋 が 染ま る 変性

の少な い 心 筋で
，．膿瘍 の 辺 緑部 で は

， 網 目状構造を呈

しなが ら周囲の 正 常心筋 に 連結 す る 所見 が え ら れ た

く図111 ．

考 察

致死的不 整脈 の
一

つ で あ る V T の
， 心 筋病 理像 と の

対比研究は
，

そ の 病因 を明 らか に して
， 予 防法 を確立

する上 に 是非必要 で あ る に も拘ら ず
， 従 来十分行 わ れ

てい な い
均 お1

． 最近 の 電 気生理 学 的諸検 査 法 の 飛 躍的

発展に より
， 臨床的 に 頻拍発生源を正 確 に 診 断で き る

ように な っ た こ と と
，

その 部の 外科的切 除が 行わ れ る

今日は じめ て
，

こ の 研究が 可 能と な っ た も の で あ る ．

今回用 い た手術時切 除心 筋材料は
， 電 気生 理学的所

見によ り頻拍発生源と み なさ れ
，

そ の 部 の 切 除に よ り

Fi g ． 11 ． P h o t o mi c r o g r a ph o f fib r o m a i n th e

m y o c a rd i u m
，

C a S e 4 ． こ T h e fib r o m a tis s u e

in fil t r a t e s i n t o th e m y o c a rd i u m a r o u n d th e

t u m o r － くa z a n st ai n
，

X 4 0I ．
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樹自の 消失を見 た こ と か ら
，
頻拍源病巣 を含む と み な

しう る ． た だ し症例21 で は ， 術中心 内膜 マ ッ ピ ン グ に

て
， 頻拍の 最早 期興奮部 位 を異 所性筋 束の 中隔側 で

あ っ たが
， 組織学的検索は

， 筋束付 着部付近 の 右 室前

壁心筋 に対 し て 行わ れ
， 限局性の 心筋炎 を認め た こ と

か ら ， 凍結手術 を施行し た中隔側に も同様な 所見 が存

在した も の と考 えて い る ．

近年 ， 非虚血性心 室性頻拍症の 中に 臨床的に 一

つ の

特徴 を示 す群 と して
，
B u x t o n ら は

， 頻拍の 発生 源が

右室流出路 に あ り
， 頻拍時の Q R S 波形が 左 脚ブ ロ ッ

ク型で
，
電気刺激で 誘発 され に く く ， 運動負荷 や イ ソ

プ ロ テ レ ノ ー ル 投与 で誘発さ れ や す い 一 群の 存在 を示

し て い る
抑

， ま た Li n ら は
， 頻拍の 発生源が 左室 心尖

部に あ っ て
， 頻拍 時の Q RS 波 形が 右脚 ブ ロ ッ ク型

で
， 左軸偏位 を示 す

，
C a

＋ ＋

措抗薬が有効な 別の
一 群の

存在 を示 し て い る
袖

． それ ら の群と
， 今 回 そ の 病 理 学

的所見に 従 い 分類 した 心筋炎0 ， 母 は
， 各群に お け る

電気生理学的所見お よ び薬剤 に 対す る反 応な どの 臨床

像 に お い て
， 前者は0 に

， 後者は命 に
，

それ ぞ れ類似

し てお り
， 非虚血性 心室性頻拍症 の 病理 像と ， 臨床像

との 関連 に おい て 注目され る ．

本研究 で は V T の 病 因と み な さ れ る 病 理 所見 で は

心筋炎が主 役 で ある こ とが 示 さ れ た ． 全例慢性心 筋炎

の 像 を呈 し たが
， 心 筋炎Q が 右室に

， 心 筋炎恐 が左室

に
，

か た よ っ て 認め ら れ る こ とは 興 味深 い ． そ れ ぞれ

の 臨床経過や 血 清ウイ ル ス 学的検索か ら は
， 今の と こ

ろ特定の 感染症と して の 特徴 は見出せず
， 慢性経過 を

た どる原因 は何 で あ る か 同定出来な い
． しか しリ ン パ

球の 浸潤程度か らみ る と ，
こ の 2 型 は も とも と 同質の

病変で あ り なが ら
， 石室 ． 左室 の 内圧の 差や

， 血 中酸

素分圧 の 差 な ど に よ る 修飾 を受 けて
，

それ ぞ れ の 群の

特徴的な組織像 を示 す に い た っ た可 能性が 強 い
． ま た

右室 ． 左室 は自律神経分布様式 に 差が ある こ と が 知 ら

れて お り
，

心臓 周 囲 ま た は星 状神経節な どの 心臓 支配

神経組織が
，

心 筋炎 の 発 生 ． 進行と 同時 に ウイ ル ス な

どに よ り不 均等 に 障害さ れ た とす る と
， 初期 の 異常神

経興奮 や炎症 消退 後の 脱神経 の 影響に よ り
，

心 筋病変

に 偏り を生 じた 可 能性も考 え られ る ． 心 筋炎 母は ， 病

理 組織学的 に は
， 厚生省小 児心 筋炎研究班 に よ る 心 筋

炎病理 診断基 準の H －1
， －－2

，
に 相当する 所見 を認

めて お り
討1

，
い わ ゆ る慢性問質性心 筋炎の 範時 に 属 す

る 所見 で ある ．

一 方 ， 心 筋 炎ゆに 相 当す る 心 筋 炎 は

O k a d a ら に よ り右室 を主病 変と す る慢 性心 筋炎 の一
一

型 と し て報告さ れ て い る 聖． ま た小 数群 を な す 巣状 心

筋炎は
， 病変の 分布が 完全に 巣状 で ある 点が ， 多数群

の 広範囲型 病変群と の 相違 点で あ る以 外は
， 質的 に は
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心 筋炎0 砂 との 相違は み られ ず
，

ま た広範囲病変と は

言 い なが ら
，
大 部分の 症例 で は 病 変 の 強 さ に 善 が あ

り ，

一 面で は巣状分布の特徴 が残 っ て い る点
，
別種の

病態 と は断定出来な い
－ O k a d a ら に よれ ば

，
心筋 炎の

経過 が長引 くと と も に 病変が 巣状分布 をと る傾 向は非

特異的心筋 炎に 広く み られ る現象 と され てい る ． ま た

巣状心筋炎中の
一 例は 異所性筋束 の 付 け根 に 発生 して

お り
，

心収縮時 の ス ト レ ス が 異 常に 高い こ と に よ り ，

選択的 に 炎症が 強まる か
． 機械 的 ス ト レ ス そ の も のが

心 筋細胞壊死 を誘発 し て
， 炎症細胞の 出現 を促進 して

い る 可能性す ら考 えさ せ るも の で あ る ． 心 筋炎0 砂お

よ び巣状心筋炎 で は浸潤炎症細胞 は と も に リ ン パ 球 ．

形質細胞が 主で あ り ．
心筋細胞 の 変性 ． 消失 が日立 つ

部位 で大食細胞 の 出現が ある 点 で 共通 して お り ，
ウイ

ル ス性 を含 む非特異的心 筋炎
抑

と し て の 資格 を十分持

つ とみ な さ れ る ．

従 っ て
，
本研究で 取り 上 げ た21 例 中15 例 の頻拍発作

が 心筋炎 を病 因と する こ と は ，
ほ ぼ 間違 い な い 事実 で

あ る と貰 える ． しか し
，
問題は 同種の 慢 性心 筋炎の す

べ て に 心室性頻指が合併す るわ け で な く ， あ く ま で そ

の 一 部の 症例 に 合併す る こ と に あ る ． その 点か ら は
，

心 筋炎 に よ る 心筋細胞 列 の途 絶性 病変 の 立 体的構 築

が
， 興奮の リ エ ン ト リ ー に 適 した 迷路 を形成 す る か

，

炎症巣周辺 の 傷害さ れ た生存心 筋の 分布が 自動能 冗進

を増幅 ． 伝播 させ る の に 適 し た拡が り を示 す か の どち

らか の 特徴 を示 す こ と が
， 頻拍発生源 と して よ り重要

である 可能性が高 い ． 電気生 理学 的に 自動能冗進が 予

測 され る症例21 で
， 異所性 筋束 付 け根 の 限局性 炎症

と
，

そ の周 辺 の 生 き残 り心筋 に 肥大 と配列の 乱れ が み

られ る こ とか ら
，
異常に 肥大 し た心 筋が 自動能 を発生

し ， 周 囲の網目状の 細胞群 が そ の 増幅 ． 伝播 に 拘 っ た

と の 推測も で き る ． 他の 大多数例 で リ エ ン トリ
ー

が 頻

相磯 序で ある こ と を組織像と 重ね て み る と
，
線推症 ．

脂肪浸潤 がも た らす心筋細胞列の 多発性不規則な途絶

が ， 迷 路状 の 興 奮旋 回 を 生 じ
，

頻 拍 の 初 発 回 路

く1e a d i n g c y cl el を構成す る と の 仮説 が 魅力的 で あ る ．

外科的 に 切 除さ れ た部位で
，

そ の 迷路が 安定 し た構造

を維持 し てお り， 他部 で は同様の 病変が あ っ て も
，
迷

路構造が リ エ ン トリ ー に 適 さな い か
， 安定性 を欠く た

め頻拍源と し て 再現性を も た な い と考 えれ ば
一 応話の

辻棲 は合う ． 本研究の 対象中に も
，
時 を違 え て Q R S

波形の 変わ る 頻拍 を持つ 例が 含 まれ て お り ， 慢性 炎症

の 進行が 迷路構造の 消滅 ． 新生 に 拘 る可能性 を示 唆し

て い る ． この 考 え方を敷街す る と ， 心 筋炎が び ま ん性

で あれ 限局性 で あれ ． あ る場所 で リ エ ン ト リ
ー

回 路が

形成さ れ て
，

そ れが 安定し て し ま う と
，
繰 り返す 頻拍

発作源 と な り ， 外 科的 切 除 に よ っ て そ れ が 除 か れて

も
，

次 に 同じ条件が 満 たさ れ る病 変が 新生さ れ れば頻

柏 の 再発 を 生 じう る こ と に な る ．
こ の 点 を 考慮する

と ，
こ の 群の症 例 は今後慎 重な追跡が 必要 と なろう ．

右室病変が 主体で
， 著明な脂肪浸潤 を伴う 病理像を

特 徴 と し
，

V T を 伴 う 疾 患 に A R V D が あ る ．

F 。n t ai n e らは そ の 診断基準 と して
，
くい非 虚血 性心室

性頻拍症 を呈 し
，
闇 ノL －電 図上 心 室遅 延電 位 が 検出さ

れ ， 刷 左 脚ブ ロ ッ ク 型の 頻拍 が通常 の プ ロ グ ラム 刺激

で 誘発 ． 停止 が 可能で あ り
，
く4 佑 室造影 で特徴的所見

を有 し
．
く5 樺 術所見 で 病変部に 心 室壁の 罪薄化を認め

る こ と
，

な どを あ げてお り
，
著明な 脂肪浸潤の 好発部

位 に
，
右室流 出路，

右 卦L 壊 乱 右室横隔膜面の 3 箇

所を 指摘 して い る
221

．

従来 ，
心筋炎の 中 に A R V D 酷似 の病像 を呈 す る例

が 報告31－
さ れ て お り ，

心筋 炎0 と の 異同な い し移行が

問題 と な るが
， 今回 A R V D と した 症例で は ， 炎症性

細胞浸 潤を 全く 認め ず
，

そ の脂肪浸潤の 様式 に 心筋炎

0 と か な り の 相違 が み ら れ た ． す な わ ち 定 型 的

A R V D で は
，
心 内膜側 の 生 き残 り心筋 と脂 肪組織中

に 浮 い て み え る 中層 の 島状 ない し棚状 の 心 筋層が 処々

で連結 して い る 所見 を呈 し ， 非定型的 A R V D で も ，

侵 入 した 脂肪組 織が 心内膜下心筋 と 中層心筋間に 遮断

帯 を作 っ て 内 ． 中層間の 細胞連結 を減少 させ てい る 所

見が え られ た ．

一

方 ，
心 筋炎0 で は

，
心 外膜側か ら侵 入 す る脂肪組

織 に よ り生 き残 り心筋が 網目状と な り ，
処々 で細胞列

の 途絶 を生 じて い る 所見 が 主で あ っ た － ま た A R V D

で 認め る ， 中膜 の 肥厚 した 小動脈 個 91 は心 筋炎0 で

は認 め られ な か っ た ． F o n t ai n e 自 ら
，
1 9 8 6年 金沢で行

わ れ た不整脈 の 国際 シ ン ポ ジ ウム に お い て
，
心筋炎は

A R V D と は鑑 別 さ れ る べ き 疾 患 で あ る と述 べ て い

る ．

A R V D の 組織学的特徴か ら は
，
心 内膜下 心 筋と中

層心 筋間 の マ ク ロ リ エ ン トリ
ー 回路が働 く と

， 安定し

た定型 的心 室性 頻脈 を生 じ る こ と は 容易 に 想像 で き

る ． ま た 心内膜 下心 筋群 の 興奮 に か な り遅れ て 小数の

中層の 島状心 筋群が 興奮 に加 わ る た め の 遅延電位の出

現 の 説明が 可能で あ る ．

一 方 ， 心 筋炎0 中に も ， 脂肪

浸潤 の 様式が A R V D に 似れ ば同様に 遅 延電位が出現

して も よ い 例 を含 む が
，

その 出現率 は A R V D よりも

低い と 推定さ れ る ．

次 に A R V D の 病 因 に 示 唆 を 与 え る 疾 患と し て

u bl 奇形
32，

が あ る ． 1 9 5 2 年
，
U hl は 右室 基部か ら心尖

部 に い た る自 由壁心筋の 完全欠損例を 報告 して い る 一

症例 は 7 ケ月 の 女児 で
，

チ ア ノ ー ゼ を主訴 に 来院約1
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ケ月の 経過 に て心 不全死 して い る ． 剖検所見 で は石室

心筋の 欠損以 外 ， 他の 奇形の 合併や 冠 状動脈病変 は認

めてい な い ． B h a r a ti ら は
， 成人 型 の U hl 奇形 を報告

して い る
33J

． し か し
，

A R V D で は病変部 の 心 筋壁の 罪

薄化に は大 い に 個体差 を認め るが
， 心内 ■ 外膜間の 脂

肪組織の 存在は必 発 で あ り
，

一 方 U hl 奇形 で は 心内 ．

外膜は線推化巣を 介し て密着 して お り
， 脂肪組織 の 介

在はなく 心筋細胞 も全 く認 め ない の が 原則で
， 小血 管

病変も伴わ な い ．

U bl 奇形の 病 因は
， 心 臓の 発作段階 の 異常 ， す なわ

ち原始心臓 管の 流 出部 ， 心球部 を中心 と し て 発生 す る

右宴
別 恨嘲

単独の 心一筋発育 の 停止 を仮定 す れ ば ， 左 室 ．

弁構造 ． 冠状動脈系に は奇形を伴 わ な い
， 右室筋 の み

の欠損の 説明が で き る ． む し ろ心 筋 の 全 欠損が あ れ

ば
，
頻脈源が なく な り ， 不 整脈 を伴 う と い う A R V D

の 特性が 失 わ れ る こ と に な り ， や は り U h l 奇 形 は

A R V D と 別物 と考 え るの が 妥当で あ ろ う と 著者 は 考

えて い る ．

一 方
，

症 例 5 の 様 に A R V D の 双 生児発症

や
，
家族内発生が 多 い とす る 報告

即 7ナ
か ら は

， 同症の 病

因と して遺伝子 レ ベ ル で の 異 常の 関 与 も 否 定で き な

い ． た だ し ， そ れが 胎生期発生の 異常と して 表現さ れ

る の か
， 後天的に 心筋脂肪代謝異常

，
心筋易愕患性 や

その遷延化機転 と し て働くの か
， 猶今後 の 検 討が必要

で ある ．

A R V D の 病変 部に 見 ら れ る小血管の 異常 は
，

1 9 8 6

年著者が報 告した
16I

の が 初 めで あ る が
，

そ の 後同様 の

所見を認め た とす る 報告が あ り
瑚

，
こ の 著 し く 中膜 の

肥厚した小血 管の 存在 は ，
A R V D の 病 理 組 織像 の ひ

と つ の 特 徴 と し て あ げ う る も の で あ ろ う ． ま た

A R V D 病変内の 小 血 管壁 に 脂肪滴 が 出 現 す る 電顕 所

見を示 し た報告も ある
3 別

． こ の よう な小 血 管の 異常 は ，

カテ コ ー ル ア ミ ン 投与 に よ っ て実 験的 に 作 り う る 仰

が， 不整脈の 突然死 例 の 洞結節動脈 ． 房室結節動脈に

も出現して
， 自律神経 ト

ー ヌ ス と の 関連 が 指摘さ れ て

いる
41－

． 岡田 ら は カ テ コ ー ル ア ミ ン 投与 に よ る 心 筋病

変に は
， 血 管病変 の ほ か に 心 筋細胞 の 空胞変 性

，
凝 固

壊死
， 肥大， ま た問質の 線推症 ． 脂肪化 な どさ ま ざ ま

な形態の も の が
， その 投与量 あ る い は投与期 間に 依存

して認め ら れ る と報告 し てい る
勅

． A R V D 小血 管病変

と心筋病変を合わ せ て 考 える と ， そ の 病 因の
一

部 に カ

テコ ー ル ア ミ ン の 影響が 推察さ れ
， 右室 に 限局 する こ

とから 右室支配の 交感 神経 末端 の カ テ コ
ー ル ア ミ ン 過

剰分泌の 関与が 推定さ れ る ． し か し
，

それ が 一 次的病

因なの か
， 頻拍発 作 の 反復 の 結果 に よ る 二 次的傷害な

のか は不 明 で あ る ．

心筋炎動乱 巣状 心 筋 炎の 病 理 像 の
一

部 に も カ テ

コ
ー ル ア ミ ン の 関与 は当然予 想さ れ る ． とく に 心 筋炎

の 回復期 に 生き 残り 心筋 の 代償性肥 大 を促進す る因子

と し て カ テ コ
ー ル ア ミ ン は最 も有力な働 きが 推定さ れ

て い る
仰

． それ が 両刃 の 剣と し て ， 心 筋に 傷 害 を 与 え

ると カ テ コ ー ル ア ミ ン 心 筋炎 を 発症 し て 不 思議 は な

い
42I

． カ テ コ
ー

ル ア ミ ン は機能的 に は 不整脈 誘発 性が

あ り ， その 増量 は誘発活動くt ri g g e r e d a c ti v it yJ
． 自動

能の 元進 を通 じて V T を生 じる ． 従 っ て
，
カ テ コ

ー ル

ア ミ ン増加状態 は 一 次的 に し ろ 二 次的 に し ろ悪 循環の

一

部と な っ て い る こ とは 間違 い な い
13J

症例 4 の 心筋 内線 経歴 は 原発性心 臓 腫瘍 の 内 で も

5 ％以 下 と
．

比 較的ま れ な も の とさ れ て い る ． 本例の

頻拍 の 機序 は腫瘍の 健常心 筋内浸潤に よ る心筋細 胞列

の 破綻が リ エ ン ト リ
ー

回 路を作る に 到っ たも の と 解さ

れ る ． 心筋内線経歴 の 8 5 ％ は 幼少児 に 発見 さ れ て お

り
， また その 30 ％は 突然死 を機会 に発 見さ れ て い る

おI

こ とか ら
， 幼少児の 心室性頻拍症例で は本症の 存 在も

考慮 に 入 れ て 検索 をす す め な くて はな ら ない
．

次 に 頻拍発 生と の 関係 に お い て
， 左室内お よ び右房

内異所性筋束の 存在 が注 目 さ れ て い る
勅 封

． 今 回 の 症

例中に も症例 7
，
症 例1 9 に 頻拍の 最早期興 奮部位 に ほ

ぼ 一 致 し て
， 異 所性筋束の 存在を認 め てい る ． し か し

左室内の 仮性健 索は 多様の 形 態を と っ て
，
異所性筋束

と の 移行 は不整脈 の ない 一 般剖検JL 一 に も か な りの 頻度

で認 め られ て お り
，

これ らの 2 例 で も ， 筋束 の 付着郡

付近 の 心 筋 に 特定の 病変は み ら れ なか っ た ． その 点で

は症例21 例 は例外的 で あ り
， 異所性筋束が と く に 収縮

ある い は弛緩期 に 過剰ス ト レ ス を受 ける場所 に 存在す

る こ とが
． 不整脈源の 資格と し て 重要な の か も しれ な

い
．

最後 に
，

V T と い う電 気現 象の 異常を形 態学的病変

と して 捉 える 困難さ の 中に は
， リ エ ン ト リ

ー

回路 の 説

明 に 使わ れ る
一 方向性 ブ ロ ッ ク な ど

， 機能的異 常の 形

態的裏付け が 難し い こ と が ある ． 心筋細胞に 変性 ． 傷

害像が あ れ ば
，

そ の 部 で 興奮の 遅 れ や途絶が あ る と推

定す る の は可能 で あ るが ， 本研究 で は い ずれ の 症 例も

長期間繰 り返 した 再現 性 の あ る 頻拍発作 が 対 象 で あ

り
，
変性 ． 傷害 の よう に 比 較的短 期間 で 変化 く回 復 か

壊死 かナ する 可能性 の あ る 病変を 不整脈の 病 因 と み な

し 難い と い う 前提 に 立 っ て
，
考察 を進 めて み た ． そ の

結果 ， 心 筋細胞 の 肥 大 ， 配列の 乱 れ
， 細胞の 脱落 に よ

る連結の 途絶 ， 線推化巣 ．

月旨肪組織の 介在に よ る細胞

間隙の 拡大や 途絶部の 補 填と い う 長期間持続 す る病変

を対象と した わ けで ある ． こ れ らの 病変の立体的 分布

状態が リ エ ン ト リ ー

回路 に ふ さわ しい 迷路 を作 り
，

不

整脈源と な り う る 可能性 は十分ある と 考え られ るが ，
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一 方で 特殊に 肥大 した 細胞が 自動能 を持 つ か どう か ば

現在の 形態学 的手法 で は解決で き な い 問題 で
， 今後の

検査法の 進歩や 電算機 に よ る シ ュ ミ レ ー シ ョ ン 技法の

導入 が必 要と な ろう ． ま た
，
連続切 片法に よ る平 面的

病変像を ．
立 体化 して視覚 化す る こ と に よ り ，

リ エ ン

トリ ー

回路 の概念 は
，

は じめ て 形態学と 密接 な 関連 を

持 つ こ と は 間違い な い が
， 今 回 は著 者 の 力 の 及 ば な

か っ た点で
t
今後更 に 研究が 必 要 で ある ．

結 論

21 例の 非虚血性心室性頻 拍症 に 対 し
， 電気生 理学的

所見お よ び手術後 の 経過よ り頻拍の 責任病巣を 含む と

み なさ れ た 手術時切除心 筋の 連続薄切標本 を作製 ， 病

理組織学的 に 検索 し，
以 下 の結論 を得 た ．

1 ． 頻拍源の 病理 像と して心 筋炎1 5 例 ，
A R V D 5

例 ， 心筋内線維腫 1 例を認 め た ．

2 ． 径 2 m m 穫の 巣状心 筋炎が頻 拍発 生に 関与し て

い る と推定さ れ た 1 例お よ び 右室内異所性筋束の 付 け

根 に 極 く小 さい 炎症巣 を持つ 1 例 を認 め
，
連続薄切標

本作製が 有用 な検 索手段 で ある こ と を確認 し た －

3 ． 広範囲心筋炎を認 め た症例 に つ い て は ， 脂肪浸

潤が著 明で 主 に 右室 に 認め ら れ る
一 群 と

， 問質 の線維

化が 著明 で 主に 左室 に 認め られ る
一 群 に 分類 で き た ．

両群 と もに 生き 残 り心 筋 に 細胞 列 の 離 断 ， 配 列 の 乱

れ
， 味 な網目状構造 ， 肥大な どが 観察 され た ．

4 ． A R V D で は右室壁 中の 脂肪組 織 に よ る 心 内膜

下と 中層の心筋層の連結 の 減少 お よ び小動脈の 中膜肥

厚が 特徴的であ っ た ．

5 ． 線推 化巣 ． 脂肪組織な ど に よ る心 筋細胞 列の 不

規則 ． 多発的途絶病変 ． 疎 な網目状心筋配列 な ど に よ

る特殊 な迷路形成が ， リ エ ン ト リ
ー 型 V T の 形態学的

裏付け と な りう る ．

6 ． A R V D 型の 心 筋病 変く内層 ． 中層間の 多発性途

糸鋸 が
，
V T とと も に 心室遅延 電位 と対応 す る 可能性

が示 唆さ れ た ．

7 ． 心筋細 胞の 限局性肥大や 配列 の 乱れ が 異所性自

動能冗進型 V T の発 生源 と な り う る 仮 説が 提 出 さ れ

た ．
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，

b y i n c r e a s e d a d i p o s e

ti s s u e wi th a f e w c o n n e cti o n s i n b e t w e e n a n d a s p e cifi c ty p e o f m e d i al h y p e r tr o p h y i n th e

S m all a r te rie s ． T h e fib r o m a c a se h a d i n te r r u pi o n s a n d a d i s a r r a n g e m e n t o f m y o c y t e
－1i n i n g s

a r o u n d th e tu m o r ． T h e c o m m o n h is t ol o gi c a l f e a t u r e c o r r e s p o n d i n g t o V T w a s a p a rti c u l a r

m y o c a r di al s t r u c t u r e c o m p o s e d o f m u l tip l e i r r e g u l a r i n t e r r u p ti o n s o f th e m y o c yt e
－

1i n i n g s

W hi c h m a d e a l a b y r i n t h
，

C O m p a r a b l e w it h a n el e c tr i c al r e
－

e n tr y C i r c u i t ． T h e s ty l e of

a dip o s e tis s u e a n d m y o c y te s l a y e rs of th e A R V D w o ul d b e r e s p o n sib l e f o r b o th V T f o c u s

a n d v e n tric u l a r d el a y e d p o t e n ti al ． A f o c a l m y o c y te h y p e rtr o p h y a n d di s a r r a n g e m e n t mi g h t

b e a c e n t e r f o r a n e c t o p l C a u t O m a ti s m c e n t e r ．


