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緒 言

僧帽弁閉鎖不全（以下ＭＩ）の成因については，
言うまでもなくリウマチ性のものがもっとも多い
が，先天性および外傷性ＭＩについても報告され

ている．一方，弁自体に病変はなく，乳頭筋に病

変のある乳頭筋販能不全症候群１）２）についても最
近 問 越 視 さ れつ つ あ り ， ま た あ る 種 の 心 筋 疾 患 に
おいてもＭＩを発生する事が知られている．われ
わ れ は 軽 度 の 大 動 脈 縮 窄 症 お よ び 他 の 心 血 管 奇

形を伴っていた先天｜生ＭＩ，非典型的ＭＩ郊音を
呈した原発｜生心筋症（以下ＰＭＤ），および突然
にＭＩを発症し，白血球数および好酸球の異常増

多を呈したＰＭＤの３症例を万屋験したので報告す
る．

症 例

症例１：Ｗ．Ｈ．，６才，女性
主 訴 ： 心 雑 音
家族歴と既往歴：特記すべきものなし

現病歴：リウマチ熱に罹患した事はない．生後
２ヵ月より心雑音を指摘されていたが放置されて
いた．小学校入学時の検診にて，再度心雑音を指

摘され，精査の為人院した．
理 学 的 所 見 ： 発 育 正 常 で 胸 郭 の 変 形 は な く ，

ｔｈｒｍおよび胸骨傍拍動は認めなかった．聴診で

は，心尖部から第４肋間胸骨左縁にかげて汎収縮

川雑音およびⅢ音が聴収されたが，Ｈ音は正常呼
吸性分裂であった．

主な検査所見：胸部Ｘ線でａ；ｔ，ＬＬヽ柿係数５８％であ

Ｆｉｇｕｒｅ１．Ｐｈｏｎｏｃ；ａｌｒｄｉｏｇｒａｍｏｆｃａｓｅｌ（６-ｙ（ｌａｒ-ｏｌｄｆｅｍａｌｅ）ｓｈｏｗｉｎｇ

ｐａｎｓｙｓｔｏｈｃａｐｉｃａｌｍｕｒｍｕｒａｎｄｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｇａｎｏｐ
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Ｆｉｇｕｒｅ２．Ａ１１１１妬ｃａｒｄｉｃｊｇｒａｍｏｆｃａｓｅｌ

Ｌｅｆｔ：ｃｏｎｔｒａｓｔｎｌｅｄｉｕｍｈａｓｆｉｌｌｅｄｔｈｅｌｅｆｔ、、ｃ？ｌｕｒｉｃｌｅａｎｄａｏｒｔａ；ｔｈｅｒｅｉｓ（２〔〕ｎｓｉｄｅｒａｂｌｅｒｅｇｕｒｇｉ-

ｔａｔｉｏｎｉｎｔｏｔｈｅｌｅｆｔａｔｒｉｕｍ．Ｒｉｇｈｔに１ｏｒｔｏｇｒａｍｄｅｍｏｎｓｔｒａｔｉｎｇ（２（）ε１ｒｃｔａｔｉｏｎｏｆｔｈｅａｏｒｔａａｎｄａｎｏｍａｌｙ

ｏｆｔｈｅｃｏｒｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ．Ｔｈｅｎａｒｒｏｗｉｎｇｏｆｔｈｅａｏｒｔａｊｕｓｔｄｉｓｔａｌｔｏｔｈｅｏｒｉｇｉｎｏｆｔｈｅｌｅｆｔｓｕｂｃｌａｖｉａｎ
ａｒｔｅｒｙｉｓｖｉｓｕａｌｉｚｅｄ．

り，肺野には特に異常を認めなかった．心電図では

左室肥大が認められた．心音図（Ｆ返ｕｒｅ１）では
心尖部にてＩ音の分裂，汎収縮川雑音およびⅢ音
が記録され，Ｈ音は正常呼吸性分裂を示し，Ｈ音肺

動脈成分の充進は認められなかった．上記所見よ
り先天性ＭＩを疑い，左室造影（Ｆｉｇｕｒｅ２：左）
を 施 行 し ， 左 室 か ら 左 房 へ の 明 瞭 な 逆 流 が 認 め
られた．また同時に行なった大動脈造影（Ｆｉｇｕｒｅ
２：右）でロ≒ｉｌ屋度の大動脈縮窄症，大動脈弓分

校異常および冠動脈分枝異常が認められた．
症例１の考察：井上ら３）は先ヲミ性心疾，ｌｌ坦）開心

術施行ｆダＩＵ５５・ト例中２例に，ＨＯｌｌｍａｎｒＥ；，４）は心室
中隔欠損症２２１例巾３例に先天性ＭＩを認めてい
る．このように先天性ＭＩは極めて稀な疾患であ
る．またＴａｌｎｅｒら５）によれば，先天性ＭＩの１０

イ列巾２例にｔｌｔ！Ｊ脈管闘存症，他の２例に大動脈縮窄

症，他の１イ列に修正大血管転移というように，計

５例に心血管奇形が合併していたと報告している．
このことより先天性ＭＩは心血管奇形をよく合併

す る が， わ れ わ れ の 症 例 の よ う に 軽 度 の 大 動 脈 縮

窄症に加うるに，大動脈弓分枝異常，冠動脈分枝

５１１ふ常等の多く・７：）疾患を合併していた症例は数少い
ものと思われる．

症例２：Ａ．Ｓ．，２８才，男性，会社員．
主 訴 ： 心 悸 充 進
家 族 歴 と 既 往 歴 ： 特 記 すべ き も の な し

現病歴：心来健康．リウマチ熱に循１患した事は
なく，心疾，Ｕｊ，も指摘された事もない．１９７２年５月
初句より労作時心悸完進，冷汗，顔面蒼白等に気
づき，ＩＺｉｆ静時にも心季元進が出現するようにな

り，当内科外来を受診した．
理学的所見：顔面蒼臼で，肝Ｕｔ但よ触知せず，腹

水，浮腫は認められなかった．心尖拍動は拾起性
で，聴診では心尖部より左傍胸骨下縁でＬｅｖｉｎｅ
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非典・型的僧帽弁閉鎖不全

Ｆｉｇｕｒｅ６．Ｕｈｌ・ａｓｏｕｌｌｄｌ-ｃ２ｃｃｊｒｄｉｎｇｏｆａｎ一
に１-ｉｏｒｍｈｌ・ａｌｌｅａｎｅｔ（Ｍ）ａｎｄａｏｒｔｉｃｒｏｏｔ

（Ａｏ）（ｃａｓｃ２）
Ｔｈｅｅａｒｌｙｄｉａｓｔｏｌｉｃｄｉｓｃｅｎｔｒａｔｅｏｆｔｈｅ

ａｎｔｅｒｉｏｒｍｉｔｒａｌｌｅａｆｌｅｔｗａｓ１７０ｍｍ／ｓｅｃ，
ｗｈｈａｎｉｎｃｒｅｓｅｄｒａｎｇｅｏｆｍｏｔｉｏｎ

（３５ｍｍ）．Ｔｈｅｒｎｅａｓｕｒｅｎｌｅｎｔｏｆｔｈｅｌｅｆｔ
ａｎ・ｉａｌｄｉｍｅｎｓｉｏｌｌ（ＬＡ）ｗａｓ４０ｍｍ．

ＩＶ度の駆出性と思われる収縮期雑音とⅢ音が聴収
された．
主な検査所見：胸部Ｘ線（Ｆｉｇｕｒｅ３）では心肺

係数５３％と，左心房によるｄｏｕｂｌｅｄｅｎｓｉｔｙおよ
び肺ｔｌ呼にはｐｕｌｍｏｎａｒｙｖｅｎｏｕｓｈｙｐ（２１‘ｔｅｎｓｉｏｎ
に一致する所見が認められた．心電図（Ｆｉｇｕｒｅ４）

は両室肥大およびｎ，Ⅲ，ａｖＦ，Ｖ６にｓｅｐｔａ１
Ｑ波を認めた．心音図（Ｆｉｇｕｒｅ５：よｌ段）は，
心尖部において，聴診上駆出性収縮期雑音と思わ

れた雑音は，ｎ音大動脈成分のかなり前方まで漸

川性であり，突然に音量を減じる奇異なパターン
を呈した．心房音，Ⅲ音も認められたが，Ｉ音の
充 進 は 認 め ら れ な か っ た ． ま た タ ト キ サ ミ ン 負
荷後の心音図（Ｆｉｇｕｒｅ５：下段）では，雑音の
川強とともに典型的な汎収縮期雑音に変化した．
Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｍ（Ｆｉｇｕｒｅ６）において，僧帽

弁前尖エコーのＥ-Ｆｓｌｏｐｅは１７０ｍｍ／ｓｅｃ・，
ａｍｐＨｔｕｄｅは３５ｍｍであり，われわれの正常値
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（Ｅ-Ｆｓｌｏｐｅ９０～１６０ｍｍ／ｓｅｃ，ａｍｐｌｉｔｕｄｅ１７～３０
ｍ ｍ ） と 比 較 し て や や 高 値 を と っ て い る ． ま た

ａｏｒｔｉｃｒｏｏｔｅｃｈｏでの左房腔は４０ｍｍで，われ

われの正常値（左房腔２９．５ｍｍ）と比較して有意
に 拡 大 が 認 め ら れ る ． 心 カ テ ー テル 検 査 で は ， 左

室拡張終期圧１８ｍｍＨｇと上昇しており，左室造
影では左室から左房への逆流が認められた．以上
よりＭＩを呈したＰＭＤを疑い，心筋バイオプシ
ーにて心筋線維の肥大，壁在血栓等の所見を得て

いる．

症例２の考察：Ｄｙｅら６）およびＫｏｉｄｅら７）は
ＰＭＤにおいて，収縮期雑音，心房音およびⅢ音
が 心 音 図 学 的 特 長 で あ る と 述 べ て い る ． こ れ 等
のうち収縮期雑音については，Ｆｏｗｌｅｒら８）は
ＰＭＤの１８イｙＵ中１２例，Ｋｏｉｄｅｉモ：）７）は５１例中２６例に

ＭＩによる逆？Ｘ１１生雑音を認めている．一方，朗ら９）

はＰＭＤの７９．３％に駆出性収縮期雑音を聴取する

も，薬剤負荷によ引寺異的な変化はなく，駆出性
収縮期雑音をすべて：機能性雑音と説明している．
しかしわれわれの症例ではメトキサミソ負荷後，

汎 収 縮 期 雑 音 に 変 化 し た 事 よ り ， 雑 音 判 定 上 薬

剤負荷心音の有用性を改めて認識するとともに，
ＰＭＤに存在する駆出性収縮期雑音は，ｙｌによ

る場合があることを如認した．

症例３：Ａ．Ｍ．，３０才，男性，イオウ溶解作業
主 訴 ： 心 雑 音 ， 心 不 全
家 族 歴 ： 特 記 すべ き も の な し
既往歴：２才の時右限失明，義眼となる

現病歴：１９７１年３月頃より気管支喘息に・７；ｆｌ浸，し，
１９７２年２月気管］５之：ｊ喘息治療の為入院した．入院時

Ｆｉｇｕｒｅ７．Ｓｅｒｉａｌｃｈｅｓｔｒｏｅｒｌｔｇｅｌｌｏｇｒａｍｏｆｃａｓｅ３Ｅ（３０ｙｅａｒ-ｏｌｄｍａｎ）ｗｉｔｈＬｃ５ｆｆｌｅｒ’ｓｓｙｎｃｌｒｏｍｅ，ｄｅｍｏ-

ｓｔ１７ａｔｉｎｇ“ε１ｃｃｏｒｄｉｏｎｅｆｆｅｃｔ”ａｓｔｈｅｈｅａｒｔｂｅｃｏｎ！ｅｓｎ１０ｒｅｄｉｌａｔｃ？ｄｄｕｒｉｎｇｂｏｕｔｓｏｆ（２ｏｎｇｅｓｔｉｖｅｆａｉｌｕｒｅａｎｄ

ｌｅｓｓｄｉｌａｔｅｄｄｕｒｉｎｇｐｅｒｉｏｄｓｏｆｒｅｍｉｓｓｉｏｎ

- ２ １ ４ -



Ｆｉｇｕｒｅ８．Ｓｅｒｉａｌｅｈ，ｃｔｒｏｃａｒｃｌ硲ｇｒａｍｏｆ

ｃａｓｅ３
Ｔｈｅｒｅｃｏｒｄｏｆ２／１５／／７２ｉｌｌｕｓｔｒａｔｅｓｓｉｎｕｓ

ｔａｃｈｙｃａｒｄｉａ．ｌｎ由ｅｌｒｅｃｏｒｄｏｆ卵１９／／７２，

ｔｈｅｒｅａｒｅｈｉｇｈｖｏｈａｇｅｏｆＱＲＳｃｏｍＰｌｅｘａｎｄ
ｃｌ（２ｐｒｅｓｓｉｏｎｏｆｔｈｅＳＴｓｅｇｍｅｎｔｗｉｔｈｎｅｇａｔｉｖｅ
ＴｗａｖｅｓｉｎＬｅａｄｓｌ，ａｖＬ，ａｎｄｖ４由ｒｏｕｇｈ
ｖ６．

非典型的僧帽弁閉鎖不全

検査では，白血球数（Ｊ１３ｊ００），好酸球（３９％）の
増加が認められた．胸部Ｘ線像（Ｆｉｇｕｒｅ７：左）
は心肺係数３６％で心陰影の拡大なく，左下肺野に
一過｜生の肺浸潤陰影が見られた．この時期の心電

図（Ｆｉｇｕｒｅ８：左）では頻脈のみで特に異常は
なかった．入院後ステロイドの投与により，気管

支 喘 息 発 作 は 改 善 さ れて い た が バ 司 年 ４ 月 ７ 日 頃
より発熱，関節痛および両手の発疹が出現し，モ

の後心寓部痛，下痢等の腹部症状を訴え，同年５

月２日頃より，突然心尖部で汎収縮期雑音および
奔馬音が聴取され，ほぼ同時期より腹水，下肢の
浮腫，呼吸困難等の心不全症状が出現し始めた．
この時の白血球数は３０，２００，好酸球は５４％と著明

に増加しており，心電図（Ｆｉｇｕｒｅ８：中央）では，
四肢誘導の低電位およびｎ，ｍ，ａｖＦ，Ｖ５，Ｖ６の
ＳＴの降下が見られた．同年６月５日には，心不

全はさらに増悪し，胸部Ｘ線像（Ｆｉｇｕｒｅ７：右）で
１ヽ払Ｊ］市係数６３％で著明な心陰影の拡大と肺野の

うつ血像が見られた．この時期の心電図（Ｆｉｇｕｒｅ
８：右）では，５月２日の心電図変化に加うるに，

極度の左軸偏位，左室肥大および左房負荷が認め
られた．６月１日に記録した心音図（Ｆｉｇｕｒｅ９）
の心尖部では，汎収縮期雑音，強大な心房音およ

びｍ音が認められた．また第３肋間胸骨左縁では
心 房 音 お よ び Ⅲ 音 が 認 め ら れて お り ， 同 時 に Ｈ 音

肺動脈成分政工）増強も認められた．Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏ-

ｇｒａｍげ泌ｕｒｅ１０）において，僧帽ｊヤ前尖エコー
のＥ-Ｆ！；１（）ｐｅは１８０ｍｍ／ｓｅｃで，われわれの正常

値と比較して高値を示している八ａｍｐＨｔｕｄｅは
２８ｍｍと正 ’常範囲内の値を示している．また左房

腔は３８ｍｍで拡大が認められた．これ等の臨床所
見を総合して，Ｒｉ？ぶ．５ｔ訂白にＬｆｆｌｅｒ^ ｓ（ｍｄ（）ｃａｒｄｉｔｉｓ
と診断を下した．なおこの患者は９月１２日に死
亡 し ， 剖 検 で は 僧 圃 弁 自 体 お よ び 心 内 膜 に は 異 常
を認めず，心筋内層１／３および乳頭筋の著明な線

維化，心房腔心室腔の拡大，壁在血栓，血管炎等
の極めて特異な所見を得ている．

症例３の考察：突然のＭＩの発生，好酸球異常
増多，一過性の肺浸潤等の臨床像を呈した極めて
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川合、吉川、浅田、田中（忠）、古川、村田、竹内、田中（久）、平島、古栖

Ｆｉｇｕｒｅ９．Ｐｈｏｎｏｃａｒｄｉｏｇｒａｍｏｆｃａｓｅ３
Ｐａｎｓｙｓｔｏｌｉｃｎ！ｕｒｒＴｌｕｒｏｆｇｒａｄｅＩＶ／ＶＩ，ｖｅｌｍ‘ｉｃｕｌａｒｇａｌｌｏｐａｎｄａ❹ａｌｓｏｕｎｄｗｅｒｅ

ｌ）ｒｅｓｅｎｔ，Ｔｈｅｓｅｃｏｎｄｈｅａｒｔｓｏｕｎｄべｖａｓｓｐｌｉｔ（ｓｅｅ３Ｌ），ａｎｄｔｈｅｓｐｌｉｔｉｎｔｅｒｖａｌ
ｌｖａｓ０．０５ｓｅｃｉｎｅｘｐｉｌ・ａｒｉｏｎ．Ｐｕｌｍｏｍｉｃｃｏｍｐｏｎｅｎｔｗａｓａｃｃｅｎｔｕａｔｅｄ．

特 異 な 症 例 で あ る が， わ れ わ れ の 予 想 に 反 して 心
内膜に病変を認めず，心筋内層１／３および乳頭筋の
著 明 な 線 維 化 か 認 め ら れ た こ と か ら ， あ えて 分 類
すれば，いわゆるＡｍｐｕｒａｎｌｏ）の言うＩ．，リｆｌｅｒ’ｓ
ｓｙｎｄｒｏｍｅに属するものと考えられるか，心内膜

病変の明らかでない点で，荻野ら１１）がＬ１５ｆｆｌｅｒ’ｓ
ｅｎｄｏｃａｒｄｉｔｉｓとして発表した症例と，臨床像も剖

検所見も酷似している．Ｌ１５１７ｆｌｅｒ’ｓｅｒｌｄ（）（：ａｒｄｉｔｉｓ

とするには，心内膜病変の存在が第１の条件であ
ると考えられるが，臨床的には典型的なＬ６ｆｎｅｒ’ｓ
ｅｌｌｄ（）（：ａｒｄｉｔｉＳであったにもかかわらず，心内膜

に 病 変 の 無 い こ と も あ る こ と か ら ， こ れ ら 類 似

疾 患 の 概 念 を 改 め て 考 え 直 す 必 要 が あ る ． ま た
Ｇｏｏｄｗｉｎ１２）は最近ＰＭＤ２２４例を，ｃｏｎｇｅｓｔｉｖｅ，

ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｉｃ，ｏｂｈｔｅｒａｔｉｖｅの３型に分類し，
ｏｂｌｉｔｃ・ｒａｔｉｖｅｔｙｐｅは，わずか２例で，１例は
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Ｍ

ＡＯ

ＬＡ

非典型的僧帽弁閉鎖不全

Ｆｉｇｕｒｅ１０．Ｕｈｒａｓｏｕｎｄｌｒｅｆｃｏｒｄｉｎｇｏｆ

ａｎｔｅｒｉｏｒｍｉｔｒａｌｌｅａＨｅｔａｎｄａｏｒｔｉｃｒｏｏｔ

（ｃａｓｅ３）
Ｔｈｅｅａｒｌｙ山ａｓｔｏｌｉｅｄｉｓｃｅｎｔｒａｔｅｏｆｔｈｅ

ａｎｔｅｒｉｏｒｍｉｔｒａｌｌｅａｆｌｅｔｗａｓ１８０ｍｍ／ｓｅｃ，
ｗｉ山ａｎｎｏｒｍａｌｒａｎｇｅｏｆｍｏｔｉｏｎ（２８ｍｍ）．
Ｔｈｅｎｌｅａｓｕｒｅｎｌｅｎｔｏｆｔｈｅｌｅｆｔａｔｒｉａ１

山ｍｅｎｓｉｏｎｗａｓ：ミ８ｍｍ．

ｅｎｄｏｍｙｏｃａｒｄｉａｌｆ山ｒｏｓｉｓ，他の１例はＬｄｆｌｅｒｌｓ
ｃ・ｎ（ｌｏｃＥｌｒｄｉｔｉｓであったと報告しているが，本報告

例はその（め１ｉｔｅｒａｔｉｖｅｔｙｐｅに属するものと考え
られる．Ｌｔ５ｍｅｒ’ｓｅｎｄｏｃａｒｄｉｔｉｓの報背例は非常
に少なく，われわれの知る限りでは，これまで本

邦において６ｆ列報告されているだけで，その内１
例１悦こＭＩによる雑音ｚり勺ＩＩＩミ明されているのみであ

る．われわれの症例でも汎収縮期部音を認めてお
り，そのＭＩの発乍機序としてはに砂旧弁自体に

異常なく，心筋および前後乳頭筋・ノ）線維化か認め

られたことから、主に乳頭筋殴能不全に由来する
閉鎖１ぐ分であろうと考えられた．

要 約
われ，卜れは非典型的ＭＩの３症例を最近経験し

たので若干の考察を加えて報告した．第１ｆ３ｆＵは軽
便の大動脈縮窄症，大動脈弓分枝み゛ら常，冠動脈分枝

具常を４二ｉヽ併していた先天性ＭＩである．第２例は

非典型的収縮期雑音を伴っていたＰＭＤで，メト
キサミソｊ？ｊｔ荷心合図ではＭＩ雑音に変化した．第
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川合、吉川、浅田、田中（忠）、古川、村田、竹内、田中（久）、平島、吉栖

３例は突然ＭＩを発症したＬｃ５ｆｆｌｅｒ’ｓｓｙｎｄｒｏｍｅ
で，剖検にて乳頭筋と心筋内層の線維化があった

事より乳頭筋機能不全によるものと考えた．
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一 一 ‥

討 論

司 会 （ 吉 川 ） ： こ の ３ 例 に つ いて ， 何 か ご 質 問 ， 告 して お ら れ ま す が， 全 くわ れ わ れ の 症 例 と 同 様
ご追加ございませんでしょうか．
この中でＬ６ｅｆｆｌｅｒのｅｎｄｏ（：ａｒｄｉｔｉｓあるいは

その類似疾患をご経験になった先生がおられまし
たら，追加していただきたいのですけれども．

宮川（国立米子病院）：私の経験しました剖検
例 は ， 初 診 時 か ら 心 雑 音 を 認 め ， ま た ギ ャ ロ ップ
が著明でした．剖検では心内膜の線維化かあり，

壁在性血栓が極めて強い症例でした．
司 会 ： 最 後 の 症 例 で す け れ ど 乱 演 者 が 中 し ま
したように，心Ｆ／ｊ膜には病変が認められずに，心

筋層および乳頭筋Ｆこｌ非常に著明な繊維化か認めら
れて お り ま す． 文 献 的 に い ろ い ろ 捜 して み ま し た
と こ ろ ， 東 大 物 療 内 科 の 荻 野 先 生 が 剖 検 例 を 報

な剖検所見で，Ｌｅ５（２ｆｆｌｅｒ’ｓ（２ｎ（ｌｏｃａｒｄｉｔｉｓとされ
ております．このような疾患ないし類似疾患の，

臨床的あるいはまたは病理的な診断規準について
は，症例数が非常に少ないのですが，もう一度よ

く検討する必要があると思っております．

第２例目のようないわゆるＰＭＤの収縮期雑音
ですが，東大の坂本先生の所や，またＤｙｅ等は，

逆流性雑音が非常に多いといっておりますが，一
方，大阪医大の鷹津先生らは，いわゆるｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ
ｍｕｒｍｕｒであるといわれておりまして，非常に

見解の相違がございます．東京と大阪でＰＭＤが
これだけ違うはずがございませんので，今後皆さ

んに検討していただきたいと思っております．

- ２ １ ８ -




