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歴 史 的 背 景

本 症 候 群 に 最 も 特 徴 的 な 所 見 の １ つ と 考 え ら れ
ている収縮中期クリック（ＭＳＣ）は，１８８７年，すで
に記１紋１）があり，収縮後期雑音（ＬＳＭ）および心電

図の異常Ｔ波と合わせ，ＨｕｍＰｈｒｉｅｓとＭＣＫｕｓｉｃｋ２）
？うｉ“ａｕｓｃｕｌｔａｔｏｒｙ-ｅｌｅｃｔｌ・（）（；ａｒｄｉ（）１１ｒａＰｈｉｃ！；ｙｎｄｒｏｍｅ”
と名付け，その原因を既往乙ｚ）心膜炎に求め，クリ

ックならびに雑音を胸膜・心膜癒着に起因する心
外 性 の 良 性 な も の と み な して き た こ と は 周 知 の 通
りである．この説に対しＲｄｄ３）は，１９６１年すで
に 収 縮 中 期 ク リ ッ ク は 僧 帽 弁 に 付 着 して い る 腱 索
の急激な引締めに起因するｃｈｏｒｄａｌｓｎａＰであり，

続 く 雑 音 は 主 と して 収 縮 後 期 に 起 こ る 僧 帽 弁 閉 鎖
不全によることを発表，現在広く認められている
本 症 候 群 と 僧 帽 弁 と の 関 係 を 初 めて 主 張 し た ． そ
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の後，心内心音図によりクリックや雑音の発生部
位が確かめられ，左室造影法により僧帽弁の異常
が直接証明され，最近では心エコー図を用いて僧
帽弁の異常運動が明らかに記録されるようになっ
てその本質は解明されつつある．しかし，一方で
は古典的な聴診心音図所見，心電図異常と左室造
影異常所見，心エコー図での所見のすべてが典型
的に揃うとは限らず，例えば心エコー図の経験が
増すに伴い聴診所見を全く欠如しながら本症候群
と診断される症例が出現するようになって，本症
候群の定義を再検討しなければならない時期にき
ていると思われる．従って，本稿では既報の自験
症例４）にその後の経験を追加し，本症候群の特徴
と現在の問題点を整理しつつ，本質について若干
の考察を加える．
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僧帽弁逸脱症候群の定義と本質をめぐって

Ｆｉｇｕｒｅ２．Ｐｈｏｎｏｃａｒｄｉｏｇｒａｍ（Ｙ．Ｋ．１３ｆｅｌｌｒ-ｏｌｄｆｅｍａｌｅ）・
ＤｏｕｂｌｅｍＭ・；ｙｓｔｏｌｉｃｃｌｉｃｋｓ（ＭＳＣ）ａｔａｐｅｘ．Ｎｏｏｂｖｉｏｕｓｓｙｓｔｏｌｉｃｍｕｒｍｕｒ

聴 診 ・ 心 音 図 所 見
典型的な場合は収縮中期クリック（ＭＳＣ）とこ

れに続く収縮後期雑音（ＬＳＭ）を聴取する（Ｆｉｇｕｒｅ
１，（Ｊｎｔｒｏｌ）．しかし症例によっては収縮中期クリッ

クのみのもの，しかも複数のクリックを示すもの

（Ｆｉｇｕｒｅ２），収縮後期雑音，あるいは汎収縮期雑

音単独のもの，さらに異常聴診所見を全く欠くも
の（ｓｉｌｅｎｔｐｒｏｌａＰｓｅ）などが報告されている．薬剤

負荷に対する反応は重要で，Ｉ）ｈｅｎｙｌｅｐｈｒｉｎｅ投
与では血圧上昇のみで左室容積にほとんど変化が
ないため，収縮期雑音の位置移動はなく，増強の

みがみられる（ＦｉｇｕｆｅＬＩ）ｈｅｎ）ｙｌｅＰｈｒｉｎｅ）．ところ
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が亜硝酸アミル吸入では，左室腔が縮小するため
腱索のたるみが増し僧帽弁逆流を収縮早期から許
すことになり，雑音の開始が収縮早期に移動して
汎収縮期雑音になることを特徴とする（Ｆｉｇｕｒｅ１，
ａｍｙｌｎｉｔｒｉｔｅ）．雑音の強さは通常の僧帽弁閉鎖不
全と同様減弱するという報告が多いが，Ｆｉｇｕｒｅ１
のように増強する例の報告もある．５）６）これが僧
帽弁逆流の増強によることは血行動態の項で述べ
る．立位，ｖａｌｓｌｌｌｖ・ｌｓｔｒａｉｎ，吸気も亜硝酸アミル吸

１ ７

● 四 -

Ｗ ｆ

ｖｌ

入と同じ効果がある．

心電図
最も普通にみられる所見はＩＩ，ＩＩＩ，ａｖＦ，とき
にはＶ５，Ｖ６おけるＴ波平低または逆転である
（Ｆｉｇｕｒｅ３）．ＳＴｓｅｇｍｅｎｔの異常を伴うこともあ
る．拡大膨隆した僧帽弁後尖が直接に，または僧
帽弁輪の動きが左冠状動脈回旋枝を圧迫して下壁
心筋虚血を起こす可能性７）が挙げられているが確
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証はない．運動負荷陽性例，不整脈，ＱＴ延長な
どが報告されており，ことに運動負荷後の心室性
期外収縮頻発例には突然死の危険性がある．正常
心電図の症例も存在する．

胸 部 Ｘ 線 像
心陰影は正常か，軽度の拡大にとどまる．左房，

左室の拡大も同様で，あっても軽度である．

左 室 造 影 像
僧帽弁逸脱症候群は以前には後尖に特有な現象
と考えられ，右前斜位（ＲＡＯ）像で後下方に “鷲
の 嘴 ” 状 に 突 出 す る 瘤 状 突 起 と 造 影 剤 の 左 房 へ の

逆流を典型像とした（Ｆｉｇｕｒｅ４）．この形態学的特

徴を把えて，ｂｉｌｌｏｗｉｎｇｌ）（）ｓｔｅｒｉｏｒｎｌｉｔｒｌ１Ｈｅａｎｅｔ，ｂａｌ-
１（）ｏｎｉｎｇｍｉｔｒａｈａ１` （゙２，ａｎｅｕｒｙｓ“ｌａｌＰｒｏｔｒｕｓｉｏｎｏｆｔｈｅ

Ｐｏｌｓｔ（ｊｒｉｏｌ‘ｌｅａｎｅｔｏｆｔｈｅｍｉｔｒａｌ゙１１゙ｅ，ｒ）ｒｏｌａＰｓｅｏｆ
１１蛍ｒ２１１ｖａｌｖｅなどの名称が与えられた．この後下

方瘤状突起が後尖の後交連弁帆φｏｓｔｅｒｏｒｎｅｄｉａｌ
ｃｏｍｍｉｓｓｕｒａｌｉ；ｃａｌｌｏＰ，ＰＭＣＳ）に当ることは明らか

僧帽弁逸脱症候群の定義と本質をめぐって

である．

ところで最近では，後尖の逸脱は残り２つの弁
帆，すなわち中央弁帆（ｒｎｉｄｄｌｅ・；ｃａｌｌｏＰ，ＭＳ），
前交連弁帆（ａｎｔｅｒｏｌａｔｅｒａｌｃｏｍｒｌｌｉｓｕｒａｌｓｃａｌｌｏｐ，
ＡＬＣＳ）にも起こり，単独よりむしろ複数弁帆逸脱

の方が頻度は高いといわれる．問題はＲＡＯで前

上方に突出する膨隆が後尖の前交連弁帆（ＡＬＣＳ）
か 前 尖 か に つ い て 意 見 の 一 致 を み な い こ と で あ
る．この問題が解決するまでは前方突起（ａｎｔｅｒｉｏｒ
ｈｕｍｐ），および後方突起（Ｐ（４ｅｒｉｏｒｈｕｍＰ）と
い う 言 葉 を 用 いて お い た 方 が 無 難 で あ ろ う ． し か

もａｎｔｅｒｉｏｒｈｕｍｐのある方が僧帽弁閉鎖不全
の程度も強く予後も悪い例が多いといわれる．８）

後交連弁帆（ＰＭＣＳ）および中央弁帆（ＭＳ）の膨

隆 が 明 ら かで 僧 帽 弁 逆 流 は ほ と ん ど 認 め ら れ な い
１２才女子の左室造影側面像を示す（Ｆｉｇｕｒｅ５）．

この例は心音図でもＦｉｇｕｒｅ２に示したごとく，

複 数 の 収 縮 中 期 ク リ ッ ク の み で 収 縮 期 雑 音 は 存 在
しなかった．

Ｆｉｇｕｒｅ４．Ｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｌｌ１１，ｒｃｉｎｅａｎｇｉｏｃａｒｄｉｏｇｒａｎｌ（Ｈ．Ｋ．２５-ｙｅａｒ-ｏｌｄｆｅｍａｌｅ）．

Ｐｏｓｔｅｒｉｏｒｈｕｍｐ（ａｒｒｏｗ）ｏｆｐｏ！ｉｔｅｒｉ（）ｒｍｉｔｒａｌｌｅａｌｌｅｔｗｉｔｈｍｉｔｒａｌｒｅｇｕｒｇｉｔａｔｉｏｎ
ｉｎｒｉｇｈｔａｎｔｅｒｉｏｒｏｂｌｉｑｕｅｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ．
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河合，琴浦

血行動態
心臓カシーター検査を行いえた６例のうち，１

例に左房圧上昇，著明な僧帽弁逆流波を認め，亜
硝酸アミル吸入で逆流波はー層著明となり，収縮
後期雑音は汎収縮期雑音となり，かつその強さを
増した（Ｆｉｇｕｒｅ１）．本例は中等度の肺高血圧症を
伴ったが，左室拡張終期圧，心拍出量などは正常
であった．その詳細は既に発表した４）ので繰返し
をさけるが，本例のごとき異常血行動態はむしろ

Ｆｉｇｕｒｅ５．Ｌｅｆｔｖｅｎｌｒｉｃｕｌａｒｃｉｎｅａｎｇｉｏ-

ｃａｒｄｉｏｇｒａｍ「Ｙ．Ｋ」２-ｙｅａｒ-ｏｌｄｌ？ｅｍａｌｅ）．

Ｐｒｏｔｒｕｓｉｏｎｓ（ａｒｒｏｗｓ）ｏｆｐｏｓｔｅｒｏｎｌｅｄｉａｌ
ｃｏｍｍｉｓｓｕｒａｌｓｃａｎｏｐ（ＰＭＣＳ）ａｎｄｍｉｄｄｌｅ
ｓｃａｎｏｐ（ＩＸ／ＩＳ）ｏｆｐｏｓｔｅｒｉｏｒｍｉｔｒａｌｌｅａｎｅｔ．

Ｔｈｅｕｐｐｅｒｍｏｓｔａｒｒｏｗｍａｙｉｎｄｉｃａｔｅｐｒｏ-

ｌａｐｓｅｏｆａｎｔｅｒｏｌａｔｅｒａｌｃｏｍｍｉｓｓｕｒａｌｓｃａｌｌｏｐ

（ＡＬＣＳ）ｏｆｐｏｓｔｅｒｉｏｒｍｉｔｒａｌｌｅａｎｅｔ．

例外的で心房中隔欠損の１例を除き他の４例は血
行動態的になんら異常を認めなかった．

心エコー図（ＵＣＧ）

本症候群の僧帽弁エコーは現在３種類の所見が
報 告 さ れて い る ． 最 も 典 型 的 に は 収 縮 初 期 に は 正
常同様，両弁尖の上昇運動がみられるが，収縮中
期に突然その動きを中断し左房側へ陥凹ナる像を
示ナ（Ｆｉｇｕｒｅ６）．これをＩ）ｏｓｔ・２ｒｉｏｒｄ≒）１ａｃｅｍｅｎｔ

- ２ ６ ８ -



僧帽弁逸脱症候群の定義と本質をめぐって

（ＪＩ）ＰｒｏｌａｐｓｅｄＭｉｔｒａｌＶｃｌｌｖｅ

ｌｉ` ｉｌｇｌｕｒｅ６．ＥｃｈｏｃａｒｄｉｏＳＩＩｒ万ａｍ万（Ｓ，Ｉ．４１１一二５ｚｌｅ万ａｌ・万-ｏ／１ｄｆｅｍａｌｅ），

Ｔｙｐｉｃａｌｍｉｄｓｙｓｔｏｌｉｃｂｕｃｋｌｉｎｇ（ａｒｒｏｗ）ｏｆｔｈｅｍｉｔｒａｌｖａｌｖｅｅｃｈｏ．Ｔｈｅｐｈｏｎｏｃａｒｄｉｏｇｒａｍｓｈｏｗｓａｌａｔｅ
ｓｙｓｔ（）ｌｉｃｍｕｒｍｕｒｗｈｉｃｈｂｅｇｉｎｓａｔｔｈｅｏｎｓｅｔｏｆｂａｃｋｗａｒｄｍｏｖｅｎｌｅｎｔｏｆｔｈｅｍｉｔｒａｌｅｃｈｏ．

Ａ皿Ｖ：ａｎｔｅｉｏｒｍｉｔｒａｌｖａｌｖｅ，ＬＡＸＶ：ｌｅｆｔａｔｒｉａｌｗａ１１．

Ａｐｅｘ，Ｍ
ＥＣＧ，１１

ＡＣＧ

Ｆｉｇｕｒｅ７．Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｍ【Ｈ．Ｋ．；２１５-ｙｅａｒ-ｏ】ｄｆｅｍａ】ｅ）．
“Ｕ４１１ａｐｅｄ”１）２１ｒｌｓｙｓｔｏｌｉｃｂｏｗｉｎｇｏｆｍｕｌｔｉｐｌｅｔｌ回ａｓｏｕｎｄｒｅｎｅｃｔｉｏｎｓｆｒｏｍｔｈｅｍｉｔｒ２１１１ｅａｎｅｔｓ

ＡＣＧ：ａｐｅｘｃａｒｄｉｏｇｒａｍ，

ｏｆｔｈｄｅａｎｅｔとかｍｉｃ１，；ｙｓｔｏｌｉｃｂｕｃｋｌｉｎｇなどとい

う．９）｀１１）この際，後尖と思われるエコーが左房側
へ一層陥凹し，両弁尖エコーの分離叫Ｐａｒａｔｉｏｎ）

-

が 起 こる．心音を同記ナると，この後方運動の開

始 に 引 き 続 き ， 収 縮 中 期 ク リ ッ ク， 収 縮 後 期 雑 音
が記録される．

２ ６ ９ -



河合，琴浦

第２の型は収縮早期から僧帽弁エコーが全体と
して左房側へ陥凹を始め，収縮期全般を通じて陥

凹し続け，収縮期エコーがＵ字型を示すもので，
エコーが多層となっている（Ｆｉｇｕｒｅ７）．これを

Ｕ-ｓｈａＰｅｄｗａｖｅとかＰａｎ町ｓｔｏｌｉｃｂｏｗｉｎｇなど

と呼ぶ．Ｆｉｇｕｒｅ７に示す例は左室造影で典型

的なＰｏｓｔｅｒｉｏｒｈｕｍＰと左房への逆流を認めた例

（Ｆｉｇｕｒｅ４）で，同時記録した心音図でも典型的な
収 縮 中 期 ク リ ッ ク と 収 縮 後 期 雑 音 が 明 ら か で あ
る・Ｐａｒｌｓ；ｙｓｔｏｌｉｃｂｏｗｉｎｇに関しては，本症候群の

否定された各種心疾患や健常者群にも８０％とい
う高率に認められたという報告１２）もあり，今後
の検討を要する．

第３の型は最近ＤｅＭａｒｉａら１１）が報告してい
るもので，収縮期に前尖エコーが左房内へ陥入し

左房後壁に接する所見で，これをＰｒ（・ｃｉＰｉｔｏｕｓ

Ｐ柚ｒｌｇｉｎｇｊ）ａｃｋｗａｒｄ（刀ＩｌａＰｓ；（２ｏｆｔｈｅａｎｔｅｒｉ（ｆｌｅａｎｅｔ，
簡単にｐａｎ町ｓｔｏｌｉｃｃｏｌｌａＰｓｅなどというが，自験

例には見出し得なかった．
第 １ の 型 ， す な わ ち い わ ゆ る 典 型 例 に あ って は

前尖が収縮中期以降分離するので左室造影，心音
図所見も典型的所見を呈すると考えやすいが，こ
こに示す典型的なＩＩＩＭｓｙｓｔｏｌｉｃｂｕｃｋｌｉｎｇの例

（Ｆｉｇｕｒｅ８）では，複数の収縮中期クリックのみで
特異的な収縮期雑音を欠き（Ｆｉｇｕｒｅ２），心エコー
図の前後尖分離は必ずしも解剖学的な分離を意味
しない１３）ようである．
以上のごとく，本症候群のエコー所見は変化に

富み，聴診所見と必ずしも一致しないが，収縮期
における異常後方運動という点において共通して

ｆｆｌヷＩｌｊλｊ§‘；ｉＳム；‘ぷ゙Ｉ゙Ｉｌｊｌｌ`１１’‘？？“`１９Ｓ４」４゙ｌｉｌトご………………’‘ＩＩ

μ ｙ 口 ぺ こ， ｘ ｓ あ

り ・ ７ ９ ｊ ・ ｌ 二４ ， ｔ ｆ ｙ こ ｊ ｊ ？ ？ ｊ 。 ， Ｊ ｙ ７ ｊ

（ ヤ ） Ｐ ｒ ｏ ｌ Ｇ ｐ ｓ ｅ ｄ Ｍ ｌ ｔ ｒ ａ ｌ ｖ ｏ ｌ ｖ ｅ

ｌ゙ｉｌＺｌｕｒｅ８・：Ｅｃｌｈｏｃａ万ｚ’万ｄｉｏ１１１ｒ万ａ万ｎ^・（Ｙ，Ｋ．１２-ｙ万（・万ａｒ一：〇１ｄｆｅｌｍａｌｅ）．
Ｔｙｐｉｃａｌｍｉｄｓｙｓｔｏｌｉｃｂｕｃｋｌｉｎｇ（ａｒｒｏｗ）ｏｆｔｈｅｍｉｔｒａｌｖａｌｖｅｅｃｈ０．０ｎｌｙｄｕａｌｍｉｄｓｙｓｔｏｌｉｃｃｌｉｃｋｓｂｕｔ

こｊクこ詰ご二言７ぎこ言言こ（ご７．：ｊ驚にｍ．ＩＶＳ：ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｅｐｔｕｍ，ＰＬＡ：

- ２ ７ ０ -



おり，この異常後方運動は我々が以前報告１４）した
大量心嚢液貯溜以外には本症候群に特異的と考え
てよく，診断的価値は大である．しかし，心エコ
ー図所見は未だ確立されたとはいえず，本症候群
の確定診断には左室造影，心音図その他の検査成
績との総合判定が必要と思われる．

症 状
本症候群の７５％になんらかの心愁訴が認めら

れ，心ヽ悸充進，胸痛，呼吸困難が多いといわれる．６）
しかし無症状の例も決して稀ではない．胸痛は前
胸壁全体に感じ，数時間持続し労作とは無関係で
狭心痛とは異なる．自験例では１例に原因不明の
嘸下痛を経験したのみである．

原因また は 病 因 的 考 察
本症候群の病態は僧帽弁尖の異常な拡大と腱索

の延長にあり，乳頭筋，心室筋収縮異常も一部に

は関与して心室収縮期の高い左室圧のため弁尖が

瘤状に左房内へ突出膨隆し，多くの場合僧帽弁閉
鎖不全を伴うことが確認されている．当初問題の
弁尖は専ら後尖どされ，後尖のみが特異的に膨隆

す る 原 因 と し て ， 後 尖 に は 弁 輪 に 近 い 心 室 面 に
いわゆる第３級（ｔｈｉｒｄｏｒｄｅｒ）の腱索一ｂａｓａｌ
（；ｈｏｒｄａｅともいうーが付着して翻転を防いでい

る１５）～１８）が，この腱索が伸展する結果，後尖には

異常膨隆が圧倒的に多いと考えられた．
ところが最近では，前尖も同時に膨隆し，後尖

のみの場合より前尖が加わった場合の方；うｌ僧帽弁

閉鎖不全の程度も強く予後も悪いとする説，８）前

尖と考えられている弁尖が実は後尖の一部（前交
連弁帆）９）で問題はやはり後尖にあるとする説な
ど混乱が生じている．しかしいずれにせよ，本症候

群と弁尖の粘液変性（ｍｙｘｏｍａｔｏｕｓｄｅｇｅｌｌ（・ｒａｔｉｏｎ）
との関係が注目され，８）Ｍａｒｆａｎ症候群にはしばし
ば僧帽弁閉鎖不全を伴うが，この場合は全身結合

織異常の部分現象として僧帽弁に粘液変性を認め
るところから，本症候群をＭａｒｆａｎ症候群および

その不全型（ｆｏｒｍｅ１７ｒｕｓｔｅ）と結びっけようとする

僧帽弁逸脱症候群の定義と本質をめぐって

考え方がある．
その他，現在本症候群と関係があると考えられ

ている疾患は乳頭筋不全症候群，特発性肥大性大
動脈弁下狭窄症（ＩＨＳＳ），心房中隔欠損症，僧帽
弁交連切開術後などであり，比較的女性に多い事
実も含めて，遺伝因子の関与も無視できない．ま
たリウマチ性心内膜炎の関与を疑わせる症例もあ
る．しかしむしろ多いのは原因または関連疾患の
不明な咄ｏｐａｔｈｉｃｍｉｔｒａｌｖａｌｖｅＰｒｏｌａｐｓｅといわ
ざるをえない症例である．自験例でも６例中３例
は関連疾患，原因とも不明，１例心房中隔２次孔
欠損，１例リウマチ性病変の関与を否定できず，
残る１例は明らかな心膜炎の先行があり，リウマ
チ熱も否定できなかった．このようにわずかの例
をとってみても原因は多彩であり，ことに最後の
例はかつて本症候群の原因とまでいわれ，今では
ほとんど顧りみられなくなった心膜炎説を再び支
持するかのごとくであり興味深い．

予後について
本症候群に伴う僧帽弁閉鎖不全は比較的軽症で

予後も良好な例が多い．しかし原因が多岐にわた
る以上，予後も一概に良好とばかりはいえず，突
然死の報告６）もあり，本症候群の不整脈２ｏ）には注
意を要する．自験例では恐らくは肺塞栓症による
死亡を１例経験したのみである．

結 語
本症候群は現在のところ，（１）聴診心音図所見
として収縮後期雑音を伴う，または伴わない収縮
中期クリック，（２）左室造影で僧帽弁逆流を伴う，
または伴わない典型的僧帽弁尖膨隆像，（３）心エ
コー図として僧帽弁の収縮期異常後方運動，とく
にｌｌｌ・・；ｙｓｔｏｌｉｃｂｕｃｋｌｉｎｇの３つの所見が揃えば診
断は確実といえる．これに古典的心電図所見，す
なわちＩＩ，ＩＩＩ，ａｖＦ誘導におけるＴ波逆転が加わ
れば一層その確からしさを増す．上述の３条件が
揃わぬ場合，いずれか１つの所見のみで診断する
ことは，個々の所見の解釈が必ずしも確立されて
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い な い 現 在 危 険 を 伴 う の で， 少 な く と も いず れ か
２つの所見が満足される症例を本症候群と診断す

ることが望ましいと考える．
本報告の一部に大阪医大第三内科（主住：鷹津正教授），

京大小児科（主任：奥田六郎教授）の症例を使用させて頂
いた．厚く謝意を表する．
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