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米大学第三内科 。戸嶋裕徳)と 合同で開催された.〕

第14回心筋生検研究会

一抄録集―

〔シンポジウム〕

〔総論〕 心筋疾患研究における分子生物学的アプ

ローチ

東京大学医学部第二内科

永井 良三

分子生物学の発展により心筋症の病態と原因を遺伝

子,RNA,蛋 自の分子レベルで詳細に解析することが

可能となった 特に最近の進歩として家族性肥大型心

筋症が心筋 β―ミオシン重鎖遺伝子 (β―MHC)の 点突

然変異によることが解明されたことは特筆に値する。

この β―MHCの 異常は,j″υグι″ο motility assayによ

って ATPasc活 性の異常を伴うことが EPstcinらに

よって示されている また,β―MHC異 常による家族

性肥大型心筋症では70～80%の 症例で骨格筋にセン

トラルコア病変を生じており,今 後心筋症例研究にお

いても骨格筋の異常を検討することが重要といえる

一方, 拡張型心筋症 (DCM)に 関する分子生物学

的アプローチは名古屋大学の小沢教授によるミトコン

ドリア DNA異 常の解明が大きな貢献をなしたが,一

般の DCMに 関しては未だ解明されていない むし

ろ DCMの 原因としての ウイルス性心筋炎を 明らか

にするため, PCRに よるウイルスゲノムの検出法の

確立が重要である 致死性不整脈を きたす,家 族催L

QT延 長症候群は心筋症ではないが,不 整脈発症機構

を解明する上でも重要な心疾患である 現在 11番染

色体短腕に原因遺伝子が存在するといわれており,遺

伝子座の同定がすすめられている

〔S-1〕 抗接着分子抗体による心拒絶反応の診断

法と予防法の開発

東京大学医学部第三内科

磯部 光章 永井 良三

矢崎 義雄

福島医科大学第一内科

大谷  弘

〔目的〕 細胞接着分子である ICAM-1(intCrccllu―

lar adhcsion molcculc-1)とLFA-1(lcukoCyto func―

tiOn_associatcd antigcn-1)間の接着に着日して心拒絶

反応の画像診断と,こ れらの分子の接着をブロックす

ることによる免疫抑制法の開発を試みた

〔方法と結果〕

1)抗 ICAM‐1抗 体を用いた免疫シンチグラフィ

PVGラ ットの心臓を DAラ ットに異所性移植し

た 抗 ICAM-1抗 体を 11l lnで標識して,100 μCi

を,手 術後 2日から8日 目に静注して,翌 日ガンマシ

ンカメラにより撮影し,各 臓器の放射活性を測定と病

理学的検討を行った アログラフトでは術後 3日 日よ

り集積の増加が始まり,心 筋壊死 の無い初期拒絶心

(国際分類 IB)で ,ア イソトープの有意 な増加を認

め,明 瞭な陽性画像がえられた 診断上,偽 陽性はみ

られなかった FK 506で 治療したラットではアイソ

トープの集積も見られなかった

2)抗 ICAM-1抗 体と抗 LFA-1抗 体による寛容

導入

異所性心移1直の系を使って C3H/Hc(H-2k)マ ウ

スに BALB/c(H-2d)マ ウスの心臓を移植した 用

いた抗体は YN/1.7(抗 ICAM-1),KBA(抗 LFA―

1)で ある 抗体は手術直後より, 1回 100 μgを 6日

間, 腹腔内に投与した 無治療のマウスは全例 10日

以内に移植心を拒絶した 単独に抗体 を投与した群

で の生着は,抗 ICAM-1抗 体 (中央値 12日), 抗

LFA-1抗 体 (29日)の 順で延長した 抗 ICAM-1抗
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体と抗 LFA-1抗体を半量 (50 μg)ず つ投与したマウ

スは全例が移植心を受け入れた 2抗 体で治療した移

植心では,組 織学的に,初 期 (術後 7日)に は細胞浸

潤が見られたが′い筋の壊死はなかった 術後 70日日

には活動性のIF絶反応を示す所見は見られなかった

移植心を受け入れたマウスに移植後 70日日に皮膚

移植を行った C57BL/6の 皮膚は 1～ 2週間で全例

正常にオ「絶され,BALB/cの 皮膚は全例が生着した

レシピエントの牌細胞を術後 7,70日 目にとりだ

し, ドナーアロ抗原に対する CTL活 性を測定した

抗 ICAM-1抗 体/抗 LFA-1抗体で 6日間治療したマ

ウスの CTL活 性は,移 植後 7日 目においても,70

日目においてもほぼ完全に抑制されていた 牌細胞の

FACS分 析では,そ れぞれに対する抗体投与により,

これらの抗原はマスクされ,陽 性細胞は著減してい

た しかし,抗 体投与中JL後1カ月以上たった時点で

は,ICAM-1,LFA-1陽 性細胞数は正常に復してい

ソtニ

〔結論〕 以上, 1)ICAM-1/LFA lに よる細胞間

接着が|「絶反応の発症,進 展において,中 心的な役割

を果たしていること, 2)ICAM-1の 誘 導発現を拒

絶反応の早期診断に応用しうること, 3)細 胞間接着

の阻害により,抗 原特異的免疫寛容が誘導できること

を示した 臨床応用,機 序の解明など,今 後の発展が

'期

待される。

〔S-2〕 心筋肥大の分子生物学的メカニズム

ーエンドセリンによる心筋細胞肥大を中

′心に――

東京医FI歯科大学医学部第二内科

伊藤  宏 廣江 道昭

丸茂 文昭

〔目的〕 われわれは最近,エ ンドセリンー1(ET-1)

が培養心筋細胞に対して月巴大作用をもつことを乃tし

た (Circ Rcs,1991)本 研究ではラット培養心筋細

胞における,内 因性 ET‐1のオートクリン機構による

心筋肥大作用について,ETA rCCCptor antagonistで

ある BQ-123を 用いた実験などで検討した また,

ラット左室圧負荷モデルを用いた in viVo実験におい

ても,BQ-123が 心月巴大を抑制することを示唆する所

見が得られたので併せて報告する

[結果〕 まずラット培養心筋細胞において,ppET―

l mRNAが 発現していることが Northcrn b10tぉ

よび in Situ hybridizationにて/JNされ た ppET-1

mRNAレ ベルは, アンギォテンシンII(Ang II),
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ET-1ぉ ょび TPAに より30分後をピークに克進され

フk二 .

つぎに内因性の ET-1が実際にautocrinc factOrと

して,心 筋細胞自体に作用しているかどうかを検討し

た まず BQ‐123は ET-1に よるロイシン取り込み

の充進を dOSC―dcpcndcntに抑制した さらに,BQ‐

123は Ang IIによるロイシン取り込みの克進 も同

様に抑制 した また,ppET-1の COding rcgiOnに

対する antiscnsc OligonuclcOtidcはppET-l mRNA

をブロックすることにより,Ang Hに よるロイシン

取り込みの九進を抑制した これらのことは,Ang H

による心筋肥人に,内 因性 ET-1が関与することを示

唆すると考えられた

さらに大動脈縮窄によるラット左室圧負荷心肥大モ

デルにおいて,BQ 123を 持続することにより,心 肥

大で誘発されることが知られる α―SkClctal actinの遺

伝子発現が抑件1されることが示された

〔結語〕 ET-1が ′い筋細胞により産生され, 内因性

ET-1が Ang IIによる心筋月巴大誘発に関与すること

が示 された また れυわοにおいても BQ‐123が圧

負荷による心肥人を抑制することが示唆された。

〔S-3〕 肥大型心筋症 におけるミトコンドリア

DNAの 点変異
//古屋大学医学部第二内科

服部 和樹 大林 利博

高澤 雅秋 伊藤 隆之

同 第二生化学

杉山  理 小澤 高将

〔目的〕 肥大71しい筋症の病態に対するミトコンドリ

ァ DNA(mtDNA)の 点変兵の関与について検討し

プt二.

〔方法〕 対象は,肥 大型心筋症患者 8例 , コントロ

ール 5例 である 心筋組織よりmtDNAを 抽出|し,60

組の螢光プライマーを用いた直接塩基配列決定法によ

りmtDNA(16,569塩 基対)の 企塩基配列を決定し,

コントロールと比較した

〔結果〕 すべての症例で tranSfCr RNA(tRNA)

遺伝子の点変異や保存されたアミノ酸の置換を伴 う点

変異を含め多数の点変異を認めた これらのうち, 2

例に認められた tRNALeu(UUR)遺伝子の点変異と, 1

例に 認められた ATPasc 6遺 伝子の保存されたアミ

ノ酸の置換を伴 う点変異は ミトコンドリア脳筋症でも

報告されている点変異であった。

〔結論〕 ガ巴大型心筋症の病態に mtDNAの 点変異

翁
‐

つ
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が関与している可能性が示唆された

〔S-4〕 肥大型心筋症原因遺伝子への分子遺伝学

的アプローチ

久留米大学医学部第二内科

西  宏文 原田 晴仁

戸嶋 裕徳

九州大学生体防御医学研究所遺伝学部門

木村 彰方 笹月 健彦

近年,欧 米人において肥大型心筋症の一部に心筋

βミオシン重鎖 (β MHC)遺 伝子のミスセンス変異が

見いだされ,本 症の原因として注目されている しか

し一方では,同 遺伝子に異常のない症例や,同 遺伝子

座との連鎖を認めない家系の存在も報告され,肥 大型

心筋症の遺伝的異質性が指摘されている。我々は, 日

本人集団を対象に,本 症の原因遺伝子を同定すること

を目的として,心 筋β MHC遺 伝子との連鎖検定およ

び PCR‐DCP法 を用いた構造解析を行った

〔対象〕 連鎖検定は二世代以上にわたり少なくとも

二人以上の患者が確認された,本 症多発家系 28家系

を対象とした 心筋 β MHC遺 伝子の構造解析は 108

名の本症患者 (うち家族歴の明らかなもの50名)を

対象とした

〔方法〕 心筋βMHC遺 伝子あるいは心筋アクチン

遺伝子領域内に存在するジヌクレオチドリピートをは

さむ合成オリゴヌクレオチドプライマーを作製 し,

PCRに て増幅したリピート長の遺伝的多型マーカー

として疾患との連鎖検定を LIPEDプ ログラムを用

いて行った 心筋 βMHC重 鎖遺伝子の第 3～20,23

エクソンをそれぞれ特異的に増幅する PCRプ ライマ

ーを作製し, PCR産 物をポリアクリルアミドグルに

て電気泳動後,そ の移動度の変異を銀染色にて検出す

る方法 (PCR―DCP法 )に より,心 筋 β MHC遺 伝

子変異をスクリーニングした 異常な PCR産 物が検

出された場合には,ク ローニング後その塩基配列を決

定した

〔結果および考察〕

1.連 鎖検定 :心筋β MHC遺 伝子をマーカーとし

た場合, 28家 系 のうち5家系ではそれぞれの家系だ

けでも θ=0.001の ロッド値が -2以 下となり,ま た

全家系についての θ=0の ロッド値が -1425と なる

ことから,日 本人においては心筋β MHC遺 伝子座と

本症の連鎖が否定的であった

2.心 筋βミオシン重鎖遺伝子の PCR―DCP解 析 :

患者群を対象とした PCR―DCP解 析 では, 第 16,
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20,23の 各エクソンに これまで報告されていないミ

スセンス変異 (それぞれ 1,2,1例 )を 見いだ し,

塩基配列決定および SSOPと の ドットブロットハイ

プリダイゼーションにより確認した これらのミスセ

ンス変異は正常人には認められず疾患特異的と考えら

れた エクソン20おょび 23については発端者の家族

にも同一の変異が確認されたが,同 一の変異を有する

家族でもその病態は多様であった事から,肥 大型心筋

症の発症進展には心筋βMHC遺 伝子変異以外の要因

も関与することが明らかとなった

以上より日本人においてもβ MHC異 常に起因する

肥大型心筋症の存在 が存在することが明らかとなっ

た しかしながら, 日本人症例の大半にはβ MHC変

異を認めず,他 の遺伝子の異常に起因することが示唆

された 我々は,こ れまでの多数の DNAマ ーカーを

用いた連鎖検定により, 18番 染色体の長腕上に位置

する PALB遺 伝子と肥大型心筋症の連鎖を見いだし

ており, 現在 この 18番染色体を中心に解析を進めて

いる.

〔S-5〕 拡張型心筋症,心 筋炎の患者心筋におけ

るエンテロウイルス RNAの 検索

大阪医科大学第三内科

小出 尚志 藤岡 重和

北浦  泰 浮村  聰

出口 寛文 平沢 将男

河村慧四郎

〔目的〕 拡張型心筋症 (DCM)の ウイルス病因説

を検証することにおいて本症や心筋炎の患者心筋にお

ける遺伝子診断によるエンテロウイルス RNAの 検索

は重要である。

〔方法〕 国内8施設から得た, 臨床的に DCMな

らびに心筋炎 (疑診を含む)と 診断された 56例 の患

者の生検心筋においてエンテロウイルス RNAの 存

在を RT‐PCR法 にて検索 した 肥大型心筋症ある

いは特発性不整脈の患者生検心筋ならびに心臓弁膜症

や心疾患以外の剖検心筋を対照とした PCRで は,

GTC/プ ロテナーゼK法 で 1個 の生検心筋から抽出

した心筋 RNAか らエンテロウイルス RNAに おけ

る異なる2～ 3カ所の領域 (5′側非翻訳領域,非 構造

蛋白 P2-C領 域,POlymc r a s c領域)と 同時 にβグ

ロ ビン RNAの 一 部 を 40回 増 幅 し ,SOuthCrn B10t

Hybridization法にて解析した

〔結果〕 エンテロウイルス RNAの それぞれの領域

の PCR検 出成績は個々の患者心筋において必ずしも

|し

|
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-致 せず,約 1/3の症例でいずれか一つ以上の領域の

PCR陽 性がみられ, ウイルス非構造蛋白 P2-C領 域

の PCR陽 性 頻 度 が 最 も高かった 複数の領域の

PCR陽 性は 8例 (14%)に み られ た βグロビン

RNAの PCR増 中冨は エンテ ロウイルス RNAの

PCR陰 性例でも確認され,生 検心筋 RNAの 抽IH不

良などによる PCR偽 陰性のH∫能性は否定された

〔考察と結語〕 DCMぉ ょび心筋炎の一部でエンテ

ロウイルス病因が示唆された さらに, PCR陽 性領

域の検出成績の多様性から,検 出ウイルスの種類1や存

在様式が画一でない可能性が示唆された

〔一般演題〕

1 不整脈源性右室異形成 (ARVD)の 臨床病理

学的検討

東京女子医科大学日本心臓血月i研究所内科

4均LLI 和代 堀江 俊仲

日常 ない明 和国 善之

市川健 郎 仁木 清美

胤|III ル|一

同 成人医学センター

永 ||まこと

同 第二病りll

JL川 俊郎 川井 三忠

イ:り11大学医学部第一内F「

1川「| 
′、1=衛

/i室起源の心| 憫ヽ1不‖脈を
lLし,イ i室造影等から右

室の壁運動llC卜や拡大を認め,臨 床的に ARVDと 診

的iした 14り1三例 について 陥再床病理lrF`的 に検1討した 14

例全1//1心内‖英心筋′li検を施行した また 2例 では手術

摘出標本を,1例 では音J倹り

'「

見を得た 14例 中,脂 肪

織浸潤を伴 う典′甲1的な病理l lli見をイ(1たのは 5例 ,脂 肪

織浸潤は軽度であるが, 嗣質線維化と心筋変性像を示

したのは 6例 であった 残 りの 3例 は比較的軽度の非

特異的所 Jこであった また POSt myocarditic changc

と思われる,'i見を 3例 に認めた 千徘,時に得たイi室流

出路標本には心筋変性像と脂肪織の浸潤,線 維化,ご

く軽度の剰H胞浸潤を見た また剖検ではイi室の広範な

脂肪織の浸潤と線維化をみ,右 室心筋は変γLに陥り,

左室,右 ルメにも脂肪織と線維化を 認 め た 14り1:例の

うち 4例は LVEFの 低 ドを認め,そ の経過中に, ノ1:

心機能低下の進行を 2例 にみており,ZIi室に病変の進

行を見る姉i例もあると考えられた

循環器科 第33巻 第4号

2 洞不全症候群 (SSS)23例の右室心内膜心筋生

検像

藤田保健衛生大学内科

植村 晃久 森本紳一郎

平光 伸也 久保奈津子

木村 勝智 大槻 員嗣

安井  直 近松  均

菱田  仁 水野  康

名古屋第二//1N十字病院循環器センター

山田 健二 伊藤 昭男

[目的〕 SSS症例の右室生検像を,定 量的に詳細に

検討したところ,有 意な病変を有する症例が比較的高

率に占められたので報告する

〔方法〕 SSS 23例の右室心内膜心筋/L検所見 と,

正常剖検心 12例 (N群 )の 生検該当‖S位の組織像を

比較検討した

〔結果〕 心筋細胞横径は SSS群が 142± 3 6μm,

N群 が 11.7±3.lμmと 有意差を示し (′<0.01),肥

人が 18f71に認められた 線維化面積率は SSS群 の

56%に 対し, N群 は 5.1%で あった その他, 心

筋細胞の配列の舌しれが 15例, 錯綜配ダ」が 4例 , 大小

不同が 18例,脂 肪織が 10例にみられた また400倍

視野における｀

`均

リンパ球数は SSS群 が 11個 ,N

ィドFが13個 であった

〔結語〕 線維化面『:率, 400倍視野における平均リ

ンパ球数は SSS群 とN群 との]jイ肝||りに有意差はなか

った SSS群 は肥人を示すり置例がイ∫意に多く,心 筋剰‖

胞の配列異常や変性など心室筋にも病変を有する1//1が

比1交杓高率に存在することが明らかになった

3 ⅣliCrovascular anginaにおける心有労細胞お

よび微小血管の起微形態変化

|ピイ和大
rF医
学湘
`第
二内利

鈴木  洋 3訣山 陽一

中谷 IIf rt 濱卜i 裕!」

並木 ,11郎 木庭 力i治

松原 イLよ 弘J■ 詩 一

村 L 幹高 古γ世  徹

片ll  lJ7x

L目的J MiCrOVascular angina(■/1VA)に おける

微小冠循環異lrに つ いて,心 筋生検,,「見から検言」し

,kこ

〔方法〕 冠動脈造影正常で,心 房ペーシング (AP)

により心電図上広範な虚血性 ST低 下を認めた32例

について,冠 動脈lpll血流量を測定し,両 室生検を施行

0

|｀ )
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した。 このうち, 6か月以上経過を観察し得た 22例

に,β遮断薬と Ca措 抗薬を併用投与して,投 与前後

の運動耐容能等におよぼす影響を検討した

〔結果〕 APに よる冠動脈洞血流量の増加は少 な

く,心 筋生検では,心 筋細胞横径の増大とリポフスチ

ン顆粒の増加に加えて,周 囲の線維化を伴う小動脈硬

化所見を 29例中28例 (96%)に 認めた 電顕的にも

細動脈硬化所見に加えて,毛 細血管内皮細胞腫大によ

る内腔狭小化を認めた また,薬 物の併用投与により

運動耐容能および虚血性 ST低 下の有意な改善を認め

た

〔総括〕 MVAで は,筋 層内小細動脈硬化や,毛 細

血管異常の関与が推測され, 治療にはβ遮断薬と Ca

拮抗薬の併用が有効である

4.高 齢者の左房後壁 ・左心耳におけるアミロイ

ド沈着の分布について

岐阜大学医学部第二内科

荒川 迪生 右納  隆

神原健治郎 土屋 真砂

石田 範香 平川 千里

同 第二病理

高見 剛

同 皮膚科

柳原  誠 森  俊二

〔目的〕 臨床的にアミロイドーシスをもたない高齢

者の左房にはアミロイド沈着が比較的多いが,そ の分

布の特徴は不明である 左房と左心耳におけるアミロ

イド沈着の分布を検討した

〔方法〕 連続 21例の剖検から (56～91歳,平 均 69

歳,心 疾患 ;4, 肝疾患 ;7, その他 ;10),左房後壁

と左心耳の標本を採取し,HE染 色,エ ラスチカ。フ

ンギーソン染色,ダ イロン染色をし検討した

〔結果〕 アミロイド沈着が,左 房 ・左′さ耳ともにな

いものは 1例 ,左 房にあって左心耳にない ものは 1

例,左 心耳にあって左房にないものは 2例であった

左房 ・左′い耳ともにアミロイド沈着のある17例では,

沈着は同程度であった アミロイ ド沈着は内腔側に面

する筋細胞間・血管に多く,筋 細胞内は極めて少なか

った(左房 ;3例 ,左 心耳 ;4例 )左 ′い耳肉柱間の陥

凹部の内腔壁に存在する弾性線維部に高頻度 (18例)

に沈着していた。

〔結論〕 高齢者のアミロイド沈着は左房後壁 ・左心

耳双方の筋細胞間 ・血管に広く分布するが,左 ′い耳肉

柱間陥凹部にも高頻度に認められる
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5. 心筋細胞の Calsequestrin,Calreticulin

一その臨床的意義

二重大学医学部第一病理

今中―吉田恭子

吉LE 利通

Scrgio O. Ioshii

FHl 第一内科

山門  徹 中野  赳

済生会松阪病院内科

井阪 直樹

山田赤十字病院循環器科

西川 英郎

Calscqucstrin(CS)は筋細胞の筋小胞体 (SR)に

存在し,筋 弛縁時に Caと 結合して Caを SRに 貯

蔵する蛋自である 非筋細胞の小胞体には,CSに よ

く似た Ca結 合蛋白 Calrcticulin(CR)が存在し,

細胞内 Caの 調節に関与するとされる 今回我々は,

それぞれの蛋白に特異的な抗体を作成し,成 熟ラット

心筋組織,培 養心筋での分布を検討した

CSは 筋原線維のZ帯 に一致した縞状構造として存

在し,長 期培養下で,心 筋細胞幼弱化に伴うと思われ

る CRの 発現が認められた 次に, 心疾患心筋生検

21例の CS,CR存 在様式について免疫組織学的検討

を行った 正常心筋では,CSは ,z帯 に一致した縞

模様を呈したが,DCM生 検例では CSの 分布の変化

や, 正常心筋には見られない CRの 発現が観察され

た 今後 CS,CRの 変化はある種の心筋疾患の病因,

病態を解明するための新しい糸日となるであろう。

6.心 筋症におけるミトコンドリア複合体の異常 :

モノクローナル抗体を用いた免疫組織化学的

検討

久留米大学循環器病研究所

杉生 祐史 山本喜一郎

岡本 俊昭 野津原 昭

足達  教

同 第三内科

香月 周三 真弓 文仁

戸嶋 裕徳

〔目的〕 心筋症におけるミトコンドリア復合体 (以

下, ミト複合体)の 異常の有無を免疫組織化学的に明

らかにする

〔方法〕 月巴大型心筋症 (20例), 拡張型心筋症 (24

例)お よび コントロール 5例の心筋生検組織につい

て, ミト複合体 I,HIお よび IVに 対するモノクロ

し
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-ナ ル抗ミト複合体を使った ABC法 による免疫組織

化学的検討を行った

〔結果〕 月巴大Iレい筋症でミト複合体 Iの染色性低下

を 3例, ミ ト複合体 HIの 低下を 1例, ミト複合体

I,IH,IVの 低 Fを 2例に認めた 一方, 拡張型心

筋症でミト複合体 Iの染色性低下を 1例, ミト複合体

IVの 低下を2例 , ミト複合体 I,IVの 低下を 1例 ,

ミト複合体 IⅡ,IVの 低下を 1例に認めた コント

ロールでは認めなかった 臨床データとの対比ではミ

ト複合体の染色性低下群と染色性非低下群では明らか

な差異を認めなかった

〔総括〕 月巴大21しい筋症および拡張型心筋力|に おい

て,心 筋組織のミト複合体の染色性低下を認める症例

が存在することが確認された 染色性の低下した心筋

は, ミト複合体異常かられ1胞機能低下をきたしている

ことが示唆される しかし,臨 床的な心機能などとの

関連は認められないことより, これらは局所的なもの

ではないかと考えた

7.心 筋生検, 酵素抗体法による肥大型心筋症の

TNF‐α左室心筋内の局在について

京都大学医学洲
`第
三内利

堂山  清 藤原 久義

長谷川〃:二 篠山 重威

京都女子大学

藤原 兌子

腫瘍壊死因子 (TNF―`ι)は ,一 般
に血液中のfr球や

組織中のマクロフレ・―ジより放出されるサイトカイン

である 近年,川 崎病,急 ‖i心筋112L,心不全,心 筋

症の際にも TNII―αの血中濃度が_L/1することが知ら

れている そこで, 肥大型心筋症 (HCM)に おける

TNF―αの血中濃度の増大が組織のどのような細胞に

山来するかを,心 内膜 ド心筋生検組織を用いて酵素抗

体法で検討した

対象 :HCMと 診的iされ,心 カテーテル,及 び心筋

生検をうけた連続 18例とコントロール4例

方法 :抗ヒトTNF α mOusc monoclonal抗体 を

用いた問接酵素抗体法を
`li検
組織に1共施し,染 色結果

と,臨 床像,IntttF」J態,ノIi室心筋組織像と比較検討し

,1ニ

結果と考察 :HCMの 約半数に TNF―α抗体陽性の

心筋糸HI胞がみられた 23 μm以 上の心筋剤Π胞径の

HCMで は全例陽性であった これより HCMで

TNF―αの値の上昇が′い筋細胞自体での TNF―αの産

生に山来する可能性が示唆され, TNFが ′い筋糸Ш胞月じ

循環器科 第 33巻 第4号

大のマーカーとなる可能性がある.

8 心筋生検標本における ANP,BNP発 現の局

在

―in situ hybridizatio■法による検討一

東京女子医科大学第二病理学教室

田中 正人 西川 俊郎

石山  茂 笠島  武

東京医科歯科大学医学部第二内科

伊藤  宏 安達  進

廣江 道昭 丸茂 文昭

我々は前國1,拡張型心筋症患者の左心室 におけ る

ANP,BNPの 蛋白レベルでの発現を免疫組織化学を

用いて検討したが, 今口|はさらに in situ hyb五diza―

tiOn法によりそれぞれのペプチドのmRNAレ ベルで

の発lyLを検討した

拡張型心筋症 12例の左心室心筋生検標本を 4%パ

ラホルムアルデヒド+0.5%グ ルタールアルデヒドで

固定しパラフィン包埋 した ものを用いた。human

ANPぉ ょび human BNP cDNA ょり digo対gcnin

でラベルした SCnSCおよび antiscnsc RNA probcを

作成し,連 続切片によりそれぞれの mRNAの 分布を

検討したところ, 12例中9例で両者の mRNAを 検

出することが可能であった.陽性例での両者のmRNA

の分布は心内膜直下や線維化周囲の心筋細胞に強く,

蛋白レベルの局在とほぼ同 じであった.in situ hy―

bridttation法に より心筋生検標本上の特定の物質の

分布,局 在を mRNAレ ベルで解析することが可能で

あった

9 家族性肥大型心筋症の病因遺伝子の検討 :

一心筋ミオシン重鎖遺伝子を用いての解析―

大阪大学医学部第二内科

瀧原 圭子 濱口 智幸

束  純一

国立循環器病センター内科

永||1 正毅

北米の家族性llL大]しい筋症 (FHC)家 系において,

β型心筋ミオシン重鎖遺伝子の異常の存在が報告され

た さらに,い くつかの家系において,そ れぞれ異な

るミオシン重鎖遺伝子の点突然変異が存在することも

引き続いて報告された

そこで, β型心筋ミオシン重鎖遺伝子の既報の異常

が,本 邦の FHC家 系においても認められ るか否か

を,FHC ll家 系 16名, および家族歴が明らかでな

―ヽ

l｀
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い肥大型心筋症 14名 を対象とし,サ ザンハイブリダ

イゼーションにより検討した EcoRI,DdcI,NacI,

さらに他の数種の制限酵素を用いて検討したところ,

既報の数種のβ型心筋 ミオシン重鎖遺伝子の点突然変

異,ま た新たな点突然変異も,今 回検索した FHC患

者には存在しなかった

本邦における FHC患 者の原因遺伝子として, β型

心筋 ミオシン重鎖遺伝子以外,あ るいは ミオシン重鎖

遺伝子内の既報とは異なる異常の存在が示唆された

10. 01igonucleotide‐ immunobilized micro¨

titer plate(OIMP)を 用いた心筋バイオ

プシー標本よりの mRNAの 抽出および reⅢ

verse transcriptase‐ polymerase chain

reaction(RT‐ PCR)へ の応用

長崎大学医学部第二内科

石嶋 光明 品川 達夫

森  秀樹 奥  保彦

矢野 捷介

日立化成研究所

三橋 政人

心筋バイォプシー標本等 の微量サンプルにおいて

は,mRNAの 抽出ならびに精製に簡便で 効率の良い

方法が 曹1まれる 我々は OligOnuclcotidc‐immobiliz―

cd micrOtitcr platcを 用い て シングルステップによ

る mRNAを 精製し,得 られた mRNAを RT‐PCR

により確認した

対象および方法 :13例 の心筋バイオプシー標本 を

ホモジナイズ後,olgO(dT)を 固定した plastiC micrO_

thcr platc内 でハイブリダイゼーションを行った.得

られた mRNAょ り RT―PCRを 行った PCRは ,

β―アクチン,σザ
“
″,G蛋 白およびコクサッキーヴィー

ルス (A9,A21,Bl,B3お ょび B4)の プライマーを

用いた

結果 :β―アクチンは,全 例で PCR産 物 を確認し

た σ夕″および G‐蛋白も発現例を認めた コクサ ッ

キーヴィールスは全例において陰 性 で,さ らに tOtal

RNAを 用い RT―PCRを 行ったが, 明らかな PCR

産物は認めなかった

結語 :心筋バイオプシー標本よリシングルステップ

ンこよる mRNAの 抽 出 の のち,RT― PCRを 行い,

β―aCtin,その他遺伝子の発現を確認した 本法のイン

キュベーション時間は 2時間30分 であり, 短時間に

mRNAの 精製を行え, また,マ イクロタイタープレ

ートを用いることによリー度に多くのサンプルを扱え
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るなどの利点があり,心 筋バイオプシー標本 よ りの

mRNAの 検討に有用な方法であると考えられる

11.心 筋生検標本における α‐アクチン各アイツ

フォーム mRNAの 検討

東京医科歯科大学医学部第二内科

安達  進 伊藤  宏

藤崎 裕幸 田中 正人

秋元  肇 廣江 道昭

丸茂 文昭

〔目的〕 α―アクチンアイソフォーム mRNAは , 正

常心では Cardiac typcが 主として発現しているが,

心筋肥大に伴い SkClctal typc, smooth musclc typc

の発現が克進することが, ラットの圧負荷モデルなど

で報告されている しかし, ヒトにおいて心筋肥大と

α―アクチンアイソフォーム mRNAの 変化に関する報

告はない 今回我々は,特 発性心筋症患者の心筋生検

標本を用 い心筋細胞llL人とα―アクチンアイソフョー

ム mRNAの 関係を検討した

〔対象,方 法〕 特発‖1心筋症患者 13例 (DCM 10

例,HCM 3例 )に 左牢心筋生検を施行し,RT―PCR

法にて mRNAレ ベルを評価 した PCRは ,5′―p五mcr

を
32Pで ェン ドラベルし α―Cardiac―,α―skCICtal―,α―

smooth musclc― actin それぞれ と intcrnal cOntrol と

しての GAPDHの プライマーを 用 い 行 った。PCR

productを 泳動後,FCRに より定 量 化 し GAPDH

で標準化 した また,HE染 色病理標本で平均横径を

測定 し心筋細胞肥大の指標 とした

〔結果〕 α―SkCICtal actin mRNAと心筋細胞横径は

有意な正相関 (r=o67,′ <0.05)を 示した また,

α―smooth musclc actin mRNAと も有意なi二相Fkl

(r=0.75,夕 (́001)を 示した

〔結論〕 特発性心筋症患者の左室心筋において,心

筋肥大の程度に伴い,α―SkCICtal actinおょびα―SmOoth

musclc―actinのmRNA発 現が克進することが示され

′こ

12 ヒト心臓におけるレニン・アンジオテンシン

系遺伝子の発現

北海道大学医学部循環器内科

望月 直樹 遠藤 由香

篠原かはる 岡本  洋

川口 秀明 北畠  顕

同 第二病理

篠原 敏也 藤田 美悧
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長嶋 和良F

拡張型心筋症や陳旧性心筋梗塞によるうっ血性心不

全の予後 の改善 に angiotcnsin cOnverting cnzymc

(ACE)inhibitOrが有 用であることが報告されてい

る また,動 物 で組織レニン・アンジオテンシン系

(RAS)が ′む臓に存在することが示され,心臓の rcmo―

dClingに関与していることが示唆されている

〔目的〕 ヒト心臓に組織 RASが 存在するか否か遺

伝子レベルで検討する

〔方法〕 音U検で摘出した正常′いを対象に,各 種臓器

か ら AGPC変 法によ り RNAを 調 整 し, レニン,

ACE,ァ ンジオテンシン Hレ セ プ タ ー (AT H Rc)

遺伝子の発現を rcvcrsc transcriptiOn(RT)―PCR法

で調べた RT― PCRに 先立ち,それぞれの CDNAか

ら一対ずつのプライマーを設計した

〔結果〕 レニン mRNAは 心 房 ・腎臓のみに認め

た ACE mRNAと AT H Rc mRNAセ ま心房 のみ

ならず心室 ・僧帽弁にも認めた

〔結語〕 レニン・ACEoAT H Rcの 遺伝子が発現

していることからヒト心臓にも組織 RASが 存在する

ことが示唆された

13.拡張型心筋症患者の心筋における MCPⅢlお

ょび ILⅢ8遺 伝子の発現とその作用

白治医科大学循環器内科

清野 義胤 池田 宇一

藤川日出行 三戸 英章

駒場  明 関日 弘道

神戸とし子 島||1 和幸

同 医動物

笠原  忠

国立栃木病院内科

伴  和信

〔目的〕 拡張型心筋症 (DCM)患 者 の心筋におい

て,白 血球遊走因子であ る mOnOcytc chcmoattrac―

tant prOtcin-1(NICP-1)ぉ ょび intCrlcukin‐8(IL-8)

遺伝子の発現を解析し,心 筋病変形成におけるサイト

カインの関与について検討する

〔方法〕 DCM忠 者 4例の心筋生検標本約 l mgよ

り,Singlc stcp法によりRNAを 抽出 逆転写酵素

および ラングムプライマーにより CDNAを 作成後,

Taq polymcrasc と ルICP-1, IL-8の3′, 5′プライ

マーを加え,thCrmal cyclcrにより,MCP‐ 1ぉ ょび

IL-8に特異的 CDNAを 増 幅 した 同時に β―acln

cDNAも 増幅し,内 部コントロールとした

循環器科 第33巻 第4号

〔結果〕 MCP‐l mRNAの 発現は,DCM患 者 4

例全例において認められた IL-8 mRNAの 発現 も

4例中3例において観察された

〔結語〕 DCMの 病変形成に, MCP-1, IL-8に よ

る白血球の遊走,浸 潤が関与している可能性が示唆さ

れた。

14.び まん性肥厚を示す HCMの 生検組織所見

東京女子医科大学第二病理学教室

川井 三恵 西川 俊郎

田中 正人 石山  茂

笠島  武

同 心研内科

堀江 俊仲

東京医科歯科大学医学部第二内科

廣江 道昭

肥大型心筋症 (HCM)は 定型的には心室中隔の非

対称性肥厚 (ASH)を 示すが, ときに対称性肥厚 (び

まん性肥厚)を 呈する症例もある 今回我々は, LV

造影,心 ェコー所見などより左室壁のびまん性肥厚を

示した症例で, 高血圧の既往がなく臨床的に HCM

と診断された症例 (d‐HCM)の 心筋生検組織像を検

討した。

症例は男16例,女 6例 ,計 22例で,年齢は497土

16.2歳である d‐HCM症 例 の右室心内筋生検組織

像を,ASHを 示す定型的 HCM(ASH― HCM)33例

と比較検討すると,心 筋細胞肥大,間 質線維化の程度

は両群に差はなく,また,心筋変性は両群ともに認めら

れないか, ごく軽度であったが,錯 綜配列 (BMHD)

の出現頻度は d‐HCM群 では 4/22例 (18%),ASH―

HCM群 では21/33例(64%)で 有意差を認めた

(′<0.01).同 様に心尖部肥厚I_lHCM(APH― HCM)

20例 との比較では肥大,線 維化は差がなく,ま た,

APH‐HCM群 の BMHD出 現頻度は 3/20例 (15%)

で d―HCM群 との間に差は認められなかった

15.肥 大型心筋症の Gd 造̈影 MRIと 心筋生検と

の対比

旭川医科大学第一内科

名取 俊介 竹内 利治

中村 泰浩 井門  明

菅原  斉 山下 祐久

飛井 克之 菊池健二郎

〔目的〕 月巴大型 心筋症 における Gd―造影 MRIの

造影効果の有無と心筋生検の線維化率の関係を検討し

ヽヽ ｀
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,kこ

〔方法〕 1)短 軸断面のMRI画 像に関心領域を設

定し Gd‐DTRヽ 投与前後での信号強度を比較した

2)右 室心筋生検で得られた標本を Azan染 色し400

倍の検鏡下でポイントカウンティング(PC)法 により

線維化を評価した

〔結果〕 月巴大型心筋症 8例 (男性 6例 , 女性 2例)

において Gd―DTP2ヽ 造影 MRIに より増強効果は 5

例にみられた 増強効果のあった群 (A群 )と 増強効

果のなかった群 (B群 )と で,PC法 での線維化の程

度はA群 において高い傾向にあった

16 特発性心筋炎と拡張型心筋症における心臓誘

導下生検組織所見と経皮的心臓鏡所見との対

比検討

東京大学医学部第二内科

内田 康美 藤森 義治

中村 文隆 三輪 篤子

東丸 貴信 山田浩一郎

船橋二和病院

広瀬 純一 佐 木々理彦

大島 朋光 坪内 信行

松倉 一郎 守月  理

〔目的〕 Fibcscopcとその誘導システムの進歩によ

り,心 臓内腔を経皮経管的に直視可能となり, したが

って,今 まで影としてしか捉えられなかった心臓内腔

の肉眼的 。病理学的診断がある程度可能となり,ま

た,心臓鏡誘導下で心内膜心筋生検も可能となった1).

そこで,今 回組織所見からみた,心 筋炎と拡張型心筋

症の生検組織所見と心臓鏡所見との対比を試みた

〔方法〕 私共が開発した■bCrSCOpcと先端 bal10on

付誘導 Cathctcrをルーチンの心臓 Cathctcr法施行中

に左心室内に挿入 し,内 膜面の変化を観察,つ いで

■bcrscopc付生検鉗子を挿入し,生 検を行った 岡田

らに従い組織分類を行い心臓鏡所見と対比した

〔成績〕 組織学的所見及び左室造影所見より急性心

筋炎 7例,慢 性心筋炎 7例 ,心 筋炎後心拡大 3例 ,拡

張型心筋症 8例 ,分 類不能 2例に分けられた 左室内

面の色調は,正 常では褐色であるが, これらの例では

赤色, ピンク,赤 褐色,紫 赤色,淡 褐色,乳 白色,自

色,黄 色に分けられた また,同 一例でも部位により

色調が異なる場合が多かった また,浮 腫,肉 柱の被

薄化,収 縮の低下も判断できた 組織学的に分類され

た急性心筋炎では赤, ピンク,赤 褐色が有意に多く,

乳白色はこの群のみにみられた 慢性心筋炎では紫赤
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色が有意に多かった 心筋炎後心拡大では白色または

黄色が多く,拡 張型心筋症では自色または淡褐色が多

かった, この2群では,赤 , ピンク,紫 赤色を呈する

ことはなかった 心臓鏡での赤, ピンク,赤 褐色は多

核白血球浸潤群で有意に多かった また,高 度の単核

細胞浸潤群でも多かった 乳白色は多核白血球浸潤群

のみみられ,組 織学的には浮腫であった 心臓鏡で判

断した浮腫はいずれの群にもみられたが急性心筋炎,

慢性心筋炎,心 筋炎後拡大の順に頻度が減少した な

お,心 臓鏡で判断した浮腫は組織学的にみられた心内

膜及び心内膜下心筋間質浮腫のいずれおも反映した

さらに, 自色は心内膜,心 内膜下心筋間質の線維化い

ずれおも反映することが判明した なお, これらの変

化は自覚症状でみた発症から検査までの期間と相関し

なかった

〔考案〕 以上の成績から,心 臓鏡は左室造影との併

用により,心 筋炎や拡張型心筋症における診断に役立

つものと判断された

〔文献〕

1)UChida, Y.: Pcrcutancous ibcroptic angiO‐

scopy of cardiac chambcrs and valvcs. In

P″昭″∫∫j″θα″滋ο′昭ノ (cditCd by Zipcs, D.P.

&Rowlands,D」 ),Lca & Fcbigcr,Phila,

1991, p. 163

17.PCR法 による心筋内エンテロウイルスゲノ

ム陽性例の 1年 間の経過

千葉大学医学部第三内科

豊崎 哲也 高野 博之

小林  智 依光 一之

市川 治彦 竹田  賢

斉藤 俊弘 稲垣 義明

大阪医科大学第三内科

小出 尚志 河村慧四郎

拡張型心筋症を疑われた 16例 に心内膜心筋生検 を

行い, PCR法 により心筋内エンテロウイルスゲノム

の検索を行った

陽性例は 6例 (男 4例 ,女 2例 )で ,そ のうち 1年

以上経過観察できた症例は 4例 (男2例 ,女 2例 )で

あった 3例 は心不全 (CHF),1例 は心室頻拍 (VT)

で発症し,生 検までの期間は 3～26ヵ月であった 生

検時には全例で炎症反応,心 筋逸脱酵素の上 昇 を認

めず,心 エコーで壁運動低下を認めた 初回生検

(Dallas critcria)で,VT例 は myocarditis,CHF 3

例は nO myOCarditisでぁった。 VT(心 筋炎)例 に

し

ヒ
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は prCdniso10ncを使用し, 壁運動の改善が得られた

が, 1年後の生検所見は Ongoing myocarditisでぁっ

た CHF(非 心筋炎)2例 の1年 後 の生検所見は

no myocarditisでぁったが, うち1例は炎症反応と

心のう液貯留を伴う心不全を発症した 他の2例の壁

運動は改善傾向を示した 以上より,初 回生検で心筋

炎の存在しない症例でも心不全 (心筋炎疑い)の 再発

があり注意を要する

18.PCR法 による心筋組織からの Enterovirus

RNA検 出

神戸大学医学部第一内科

上野  洋 lit田 慶之

清水 雅俊 本多 由佳

寺島 充康 櫻本 博也

川合 宏哉 横山 光宏

第一病]1

伊束  宏

第二病到!

石戸  聡 前田  盛

微Ji物

片山 友子 堀田  博

本間 守男

〔はじめに〕 Entcrovirusは心筋炎および拡張型

心筋症の病因として注目されてい る 今回我 は々,

RT―PCR(Rcvcrsc TranscriptiOn―POlymcrasc Chain

Rcac■on)法を用い,急 性および亜急性心筋炎 5例,

拡張型′い筋症 37例のrL検心筋,お よびブ巨い疾患 20例

の剖検心筋より Cntcro宙rus RNAの 検索を行い,組

織所見も検討した

〔方 法 〕 凍 結 心 筋 標 本 よ り RNAを 抽 ‖1,rcVCrsc

transc● ptionの 後 , COXSackic,Polio等 の Cntcro宙 rus

gcnomcと 高 い hOmo10gyを 示 す COXSaCkiCvirus B3

(CB3)の 非翻訳領域の 154 bpを PCR法 にて 増幅

した PCR産 物は
32Pで
標識 した CB3の intcrnal

prObCを 用 い SOuthcrn hyb五dizaJonで確認 した

〔結果〕 心筋 炎の5例中4例,拡 張型心筋症の37

例中7例,剖 検心 20例中2例に Cntcrovirus gcnomc

が検出された PCR陽 性の拡張型心筋症 7例中3例

は線維化,心 筋肥大,配 列の舌Lれを認め,病 理組織学

的に post myocardidsが疑われた 他の2例は心内

膜肥厚と軽度の心筋肥大を認め, 2例は組織学的変化

を認めなかった PCR陽 性剖検例は 2例 とも免疫抑

制療法施行例であった

〔総括〕 1)RT PCR法 により心筋生検からの微

循環器科 第33巻 第4号

量の entcrovirus gcnomcの検 出が可能となった。

2)心 筋炎例では高率に Cntcro宙rus gcnomcが陽性

であった 3)拡 張I_l心筋症例で も19%に Cntcro―

宙rus gcnOmcが検出され, 拡張型心筋症の病因とし

てウイルス性心筋炎の関与が示唆された 4)末 期患

者,特 に免疫抑制療法施行例では CntCrO宙rusの日和

見感染が起こり得る可能性が示唆された

19.心筋炎における心筋内エンテロウイルスゲノ

ムの検索およびその経時的観察

岩手医科大学第二病理l

佐藤  衛 円村  元

里館 良一

同 第二内科

瀬川 郁夫 田代  敦

平盛 勝彦

〔目的〕 心筋炎におけるエンテロウイルス (EV)感

染の係わりを遺伝子レベルで検索した

〔対象〕 心筋炎 25例 (生検 31回)陰 性対照は組

織学的に異常のない生検心筋 10例 および蒸留水 陽

性対照はヨクサッキーB3感染 HCLa細 胞である

〔方法〕 RNAを 抽出し, EVゲ ノムに共通した 2

組の プライマーを用い ncstCd RT―PCRを 施行し,

EVゲ ノムの存在について検索した

〔結果〕 心筋炎 9例 (生検 13回)で EVゲ ノムが

検出された。 うち発症 7日以内では 75%(3/4例 ),

発症 1カ月以内では 37%(7/19例 )そ れ 以降では

38%(3/8例 )に 検出され, 1例 では発症 7日から6

カ月までに生検を3回行っているが,そ の都度検出さ

れた

〔結語〕 nRT‐PCR法 は心筋炎の病因の診断に有用

である

20,PGRに よる心筋生検標本からのエンテロウ

イルス RNAの 検出

京都大学医学部第二内科

月S  文章 松森  昭

的場 芳樹 篠山 重威

心筋炎 14例,DCM 13例 を対象として心筋生検及

び剖検標本よりRNAを 抽出した後, CDNAを 合成

し, 41種類のエンテロウイルス遺伝子の 5′末端領域

を増幅するプライマー及び コクサッキーウイルス B3

特異的領域を増幅す る2種類のプライマーを用いて

PCRを 行った

〔結果〕 27症例中10年以上の病歴を有するDCM
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の1例からエンテロウイルスゲノムを検 出し,さ ら

に, コクサッキーB3特 異的プライマーによリコクサ

ッキーウイルスB3で あることを確認した。

〔総括〕 PCR法 によるウイルスゲノムの検出は,

従来のウイルス検出法に比較して短時間かつ簡便で,

感度も高く,臨 床的に有用と考えられた 今後,多 く

のウイルスについて検討すべきであると思われる

21 PCR施 行例中の興味ある1例

国立循環器病センター病理 。内科心臓部門

葛城 充明 由谷 親夫

永田 正毅 宮武 邦夫

当センターにて剖検および PCRが 施行された心筋

症,心 筋炎症例のなかで興味ある1例を呈示する

症例は 36歳の女性で,上気道感染症状に引続き心拡

大・呼吸困難を呈し,上 気道炎症状後約 3カ月後に心

室頻拍による失神を起こし, 心筋炎後の DCM様 状

態が疑われた 心筋生検にても炎症所見は認めないが

臨床的に心筋炎を強く疑いステロイドを投与し, 自覚

症状,壁 運動 の改善をみた。ステロイド投与開始後

約 9カ月後に肺炎による心不全の増悪で死亡している

が,剖 検による広範な心筋の組織学的検索にても全く

炎症巣または炎症後 の変化を疑う所見はなくDCM

と診断した 動物実験にて慢性期には組織で炎症像の

ない時期でも PCR陽 性になるとの報告があるが,本

例も PCR法 でェンテロウイルスゲノムを確認し,診

断を心筋炎後と変更した 本例は臨床的にステロイド

投与の是非,時 期の判断がむずかしく,今 後の治療の

参考とすべき例と思われる

22 興味ある慢性心筋炎の 1症例

燕労災病院循環器内科

瀧澤  淳 大島  満

渡邊 賢一

新潟県桑名病院循環器科

政二 文明

新潟大学医学部第一内科

和泉  徹

心筋炎の診断には臨床症状,血 液生化学,生 理検査

とともに核医学的検査や心筋生検が利用されている

今回,心 筋逸脱酵素の上昇を伴う心不全を頻回に繰り

返し慢性心筋炎と思われる症例を経験したので,生 検

所見と核医学所見を対比させて報告する

症例は 46歳女性で,生 来健康であったが, 1990年

1月 より CPK値 上昇を伴う心不全を繰り返し,当 科
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に 5回入院した 咳嗽と夜間呼吸困難を主訴として当

科に6回 日入院 となった CPK l,0241U/Jと 上昇

し,心 拡大を認めた 99mTCピ ロリン酸心筋シンチグ

ラフィーは入院直後と経過中 CPK再 上昇時の2回に

施行し,異 なる部位に限局性集積像を認めた 同時

期のGaシ ンチグラフィーでは集積像はみられず,ウ

イルス抗体価の上昇もみられなかった 左室心筋Ji検

では心筋細胞肥大はみられたが,炎 症細胞浸潤はなく

心筋炎を示唆する所見は得られなかった 現在のとこ

ろ,ス テロイ ドや免疫抑制剤は投与していない 以上

より,心 筋炎の診断上ピロリン酸シンチグラフィーが

有用であると思われた

23.心筋炎。拡張期心筋症における生検心筋の免

疫学的解析 :浸潤細胞の解析,心 筋細胞への

MHCの 発現を中心として

山口大学医学部第二内科

福田 信二 吉永 敏子

山川 克敏 松崎 益徳

天理よろづ相談所病院

楠川 祀造

心筋炎 (MC)の 発症機構,拡 張型心筋症 (MCM)

の病因における MCの 関与を明 らかにするため,

MCな らびに DCM患 者生検心筋における浸潤潤細

胞の解析,心 筋細胞膜上の主要組織適合抗原 (MHC)

の発現について検討した

対象は MC 6例 , DCM 23例 であった HE.染

色にて脂肪浸潤,間 質の繊維化,少 数の単核球 の浸

潤,心 筋細胞の配列の乱れの見られたものを心筋炎後

変化 (PMCC)と してこれらの所見 の有無に よ り

DCMを 2群に分けて検討した MCで は心筋障害に

細胞性免疫が関与し,時 間とともに浸潤したリンパ球

ならびにマクロファージは減少したが, 1例 のみ73

病日においても hClpCr T細胞 の浸潤が継続してお

り,MCの 持続が推察された また,すべてのMC例

で MHC dass Iの 発現がみられた PNMCCを 伴

った DCM群 (9例 )で は 1例を除いて全例 MHC

ClaSS Iの発 現を認めたが,伴 っていなかった群では

弱い発現が6例 (42%)に 見られたのみであった 浸

潤細胞と MHC daSS Iの 解析は MC関 与の診断に

有用である。
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24.感 冒罹患後より,心 不全 と難治性心室頻拍

(SVT)を 示 し,1年 半にわたって慢性心筋

炎として治療された心サルコイドーシス (心

サ症)の 1剖検例

藤田保健衛生大学循環器内科

平光 伸也 森本紳一郎

植村 晃久 木村 智勝

久保奈津子 大槻 員嗣

菱田  仁 水野  康

厚生連安城更生病院内科

鷹瀬 文麿 志賀 幸夫

症例は 39歳男性 感冒罹患後に心不全と SVTを

呈して入院 心不全は改善したが, SVTは 難治性で

入退院を繰り返した 1年 後再び感冒罹患後に心不全

を生じて入院 心筋逸脱酵素の上昇を認めた それ以

来,拡 張型心筋症様病像を呈した 心不全初発前の健

診時には,心 胸比は 43.2%で 全く無自覚であり, 臨

床経過より慢LL心筋炎 と診断 し,CyCIOSporinc Aと

prcdnisO10ncを投与した 本剤にて左室駆出率の改

善は認められなかったが, SVTの 出現頻度は著しく

減少した その後,徐 々に心不全が悪化し,心 症状発

現後 4年 目に死亡

心重量 510g.広 汎な線維化と小円形細胞,大 単核

細胞に加え,ア ステロイド小体を含む多数の巨細胞が

観察された 肺門リンパ節にも同様の所見が認められ

ソkこ .

本例の発症時はまさに急性心筋炎であり,そ の経過

から慢セいい筋炎と診断した 慢性心筋炎の診断基準の

作成には慎重を要し,鑑 別診断として心サ症を念頭に

おく必要がある

25.1曼性心筋炎剖検例の臨床病理像

順天堂大学医学部循環器内科

河合 祥雄 岡野 信行

河野 浩章 西  靖子

鈴木 宏昌 宮内 克己

岡田 了三

同 心病研

山口  洋

慢性心筋炎剖検例の臨床 ・病理像をみる目的で,心

筋間質細胞浸潤および心筋線維症をもつ症例 (慢性心

筋炎)12例 と,生 検で心筋炎が確認された拡張心 (心

筋炎後心拡大症)5例 の臨床像を,主 に病理解剖依頼

書の記載をもとに検討した

結果 ・考案 :慢性心筋炎と心筋炎後心拡大症の平均

循環器科 第33巻 第4号

年齢は52歳 ;35歳, 性比は 6対 6;4対 1,全 経過

ャょ62ヵ月 ;65ヵ月,心不全期間は20ヵ月 ;45ヵ月で

あり,感 染症状先行はそれぞれ 3例 心筋逸脱酵素上

昇は慢性心筋炎の5例のみに見られたが,末 期,肝 由

来,肺 梗塞,心 筋梗塞由来で発症初期の上昇は明らか

ではなかった 腎移植 ・膠原病を含む免疫異常歴は慢

性心筋炎の4例に見られた 左室収縮の不均一性は記

載のある慢性心筋炎 7例中3例に見られた 慢性心筋

炎では巣状線維症が9例に,び まん性細胞周囲性線維

症が3例,層 状線維症を3例に,心 筋炎後心拡大症で

は巣状線維症に加え,全 例に層状線維症を見た 心筋

炎後心拡大症のうち2例は生検で慢性心筋炎であり,

剖検で1例では浸潤細胞の著しい減少が見られた

へヽ、

26.慢性心筋炎の心筋生検における診断の可能性

について一剖検心の模擬心生検による検討

藤田保健衛生大学内科

久保奈津子 森本紳一郎

平光 伸也 山田 健二

1直村 晃久 木村 勝智

大槻 真嗣 菱田  仁

水野  康

目的 :慢性心筋炎 (CM)で は, 心生検で心筋炎の

診断ができるか否かを剖検心を用い, リンパ球 (Ly)

浸潤によりどころを求めて検討した

方法 :CM 8例 ,急 性心筋炎 (AM)15例 の剖検心

の右室生検該当部位を, 1例につき無作 為に5か所

(1か所は半米粒大の大きさ)を 選択 し,400倍 視野

(1例 平均 32視野)で Ly数 を求めた

結果 :1視 野平均で CM 4.3個 , AM 104.1個 で

皇:[:ミ釉 『|』I[単 ムT酪 ぽ 7,t簾
ヽ )

必ずしも可能ではなかった しかしCMで は,Lyの

集族が8例中4例にみられ,ま たこの部位では,心 筋

細胞の融解～消失化,間 質の線維化などの近接効果が

観察され診断が可能 であった

総括 :Ly浸 潤によりどころを求めた心筋炎の診断

は,CMで は心生検 により半数例で可能であった

CMで は Ly浸 潤は不均¬な分布をとり, 症例によ

っては生検該当部位でも Lyの 集族がみられ,本 細胞

数を平均化することは妥当ではない

27.巨細胞出現を呈した慢性心筋炎の 1剖検例

久留米大学医学部第二病理

加藤 誠也 笹栗 靖之
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村橋 信夫 森松  稔

同 医学部付属循環器病研究所

岡本 俊昭 足達  教

同 第三内科

橋野 達也 柴田 純一

古賀 義則 戸嶋 裕徳

症例は46歳女性 昭和 62年 11月 より左背部痛,

前胸部痛,全 身俗怠感出現 12月 よ り動悸,発 熱,

心電図異常にて近医入院 翌 63年 2月 , 心不全著明

となり当大学救命センター入院となる 急性心筋炎の

診断にて当初よリステロイドのパルスないし維持療法

を施行,一 旦改善傾向はみられたが,WCaningを 試み

る度に心不全増悪,免 疫抑制剤併用も無効であった

本症例は発病後 3年 3カ月,心 室性不整脈発作にて他

界された

剖検時,心 重量 350g 右室側は著明な拡張と壁の

ひ薄化,心 筋の脱落と共に脂肪浸潤,高 度のリンパ

球, plasma ccllの浸潤, 多核巨細胞出現を認めた

左室壁は肥厚し線維化と fOCalなリンパ球浸潤が存在

し同様に活動性の炎症所見であった.巨 細胞はリゾチ

ーム陽性であり hiStiOcyJcなoriginと考えられた

当症例は臨床的に慢性心筋炎への移行が指摘され,病

理組織上も確認し得た貴重な症例であり,前 回に呈示

した心内膜下心筋生検像に追加して報告する

28.ス テロイド療法を施行した心筋炎の3例

千葉大学医学部第二内科

高野 博之 豊崎 哲也

小林  智 市川 治彦

依光 一之 竹田  賢

斉藤 俊弘 稲垣 義明

臨床症状が出現してから6カ月以上経過し,右 室心

内膜心筋生検で心筋炎の診断をえた3例にブレドニン

(60 mg/dayより漸減)を 使用し, 治療前後の検査デ

ータを比較検討した

3例 とも治療前の心エコーで左室壁運動低下,左 室

拡大が認められ,HOltcr心 電図で心室頻拍がみられ

た 治療前の
67Gaシンチグラムおよび 99mTCピロリ

ン酸塩シンチグラムでは,非 集積 2例 ,集 積 1例であ

った ブレドニン 20 mg/day時の生検では, 非集積

例 2例は Dallas critcriaで,そ れぞれ Ongoing myo―

carditisと rCSOIVcd myocarditis,集 積 例 は rcs。lving

myocarditisでぁった 治療中の心エコーでは非集積

例の2例 とも左室壁運動の改善がみられたが,集 積例

では改善はみられなかった また集積例では,治 療前
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に心筋逸脱酵素の上昇が認められた 今回,慢 性心筋

炎が疑われた3例にステロイド療法を施行したが,シ

ンチグラムで集積し逸脱酵素の上昇した例では心機能

の改善が認められなかった

29.拡 張型心筋症 (DCM)の 臨床像を呈し, 心筋

生検でリンパ球浸潤を認め,ス テロイド投与に

て経過をみた1例

岡山大学医学部第一内科

山崎  聡 草地 省蔵

向原 直木 占部 則夫

野上 邦夫 森下 直也

竹本 雅雄 井上 公仁

梶川  隆 近藤  淳

亀山 省子 辻  孝夫

症例は55歳男性 主訴は失神 2年 前より心陰影

の拡大と ECGの 異常 (心房細動と ST―T変 化を伴

う左室肥大)を 指摘されていた 平成 3年 7月頃よ

り,労 作直後に約 10秒間の失神が数回あり, 同年 10

月 25日 当科入院となった ECGは 2年前と変化な

く,UCGは 左室の拡大 (LVDd 78 mm)と び慢性に

左室収縮能の低下 (EF=28%)を 認めた 心臓カテ

ーテル検査では冠動脈の狭窄は認めなかった 左室心

筋生検では心筋の肥大,変 性,融 解消失および配列の

乱れを認め,間 質には線維化とリンパ球の浸潤を認め

た ステロイドによる加療約 2カ月後 の心筋生検で

は,間 質の細胞浸潤は著明な減少を認めた

本症例における組織診断とステロイド投与の可否に

関して教示を受けたく供覧する

311.ステロイ ド治療を行った重症心筋炎症例の右

室心内膜心筋生検所見の検討

久留米大学医学部第二内科

山本喜一郎 葛山 雅哉

真弓 文仁 古賀 義則

戸嶋 裕徳

同 医学部付属循環器病研究所

杉生 祐史 岡本 俊昭

足達  教

同 救命救急センター

本間 友基 加来 信雄

〔目的〕 心原性ショックや重篤な心不全を呈した重

症急性心筋炎に対してステロイド治療を行った症例に

ついて,右 室心内膜心筋生検の病理組織学的検討を行

つた

し
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〔方法〕 対象は重症心筋炎 10例 (男性 4例 ,女 性

6例 , 平均年齢 415歳 )で あり, このうち心原性シ

ョックは 7例 ,Forrcstcr分類 IV型 は 6例 ,心 室内伝

導障害を合併した劇症型は 5例 で認めた ステロイ ド

治療は,ベ タメタゾン筋注 1例 ,メ チルプレドニゾロ

ン静注 (パルス療法)9例 で あ る 発症 1カ 月から

7カ 月 (平均 24ヵ 月)後 に右室心内膜心筋生検を施

行し,HE,Azan,PAS,EVG,PTAH染 色標本を作

成,光 顕による観察を行った

〔結果〕 4 円ヽ形細胞浸潤 7/10例, 心筋細胞壊死7/

10例,中 等度間質線維化 4/10例,間質浮腫 4/10例に

認めた.

〔結語〕 これまでの教室の急性心筋炎ステロイ ド非

使用例と比較し,今 回のステロイド使用例では慢性期

に炎症が遅延化する傾向にあった しかし,そ れがス

テロイドの影響によるものか否かはさらに検討を加え

る必要がある

31.日循診療規準研究委員会 「慢性心筋炎の診断

基準に関する研究」報告 :生検資料に基づい

た慢性心筋炎症例の予後について

順天堂大学医学部循環器内科

岡野 信行 河合 祥雄

西  靖子 河野 〃i章

鈴木 宏昌 宮内 克己

岡田 了三

同 心病研

山口  洋

現時点では,慢 性心筋炎の多くが拡張型心筋症と臨

床診断された症例中に見いだされている 慢性心筋炎

が必ず心室拡張を呈するのか,一 般の拡張型心筋症と

いかなる臨床像の差異を示すのかについては明らかで

はない

対象と方法 :当科で検鏡した,生 検後 3年以上経過

した心筋生検症例から,明 らかな小円形細胞浸潤およ

び線維症を
]ilンた症例を予備知識なしに抽出し,そ の

長期予後を非特異的組織所見を呈した拡張型心筋症の

長期予後と比較した

結果 :慢性心筋炎 50名,拡 張型心筋症 20名の追跡

可能例は, 1992年 11月 10日時点でそれぞれ 48名,

18名であり, うち慢性心筋炎で 12名, 拡張型′い筋症

で 5名が死亡していた 慢性心筋炎で左室拡張終期径

55 mm超 ,駆 出率 45%未 満は 18/46の例 (うち不均

一収縮 6)に みられた。

小括 :生検資料から見ると心室拡張を呈さない慢性

循環器科 第 33巻 第 4号

心筋炎が存在した 慢性心筋炎は非特異型拡張型′い筋

症と比較して急死が多く,不 均一収縮を示す傾向を認

めた

〔ポスター〕

〔P-1〕剖検にて心筋炎の見られた興味ある1例

山口大学医学部第二内科

吉永 敏子 福田 信二

塩見浩太郎 松崎 益徳

天理よろづ相談所病院内科

楠川 祀造

症例は 47歳の男性 主訴は呼吸困難 家族歴では

父親が心筋梗塞 個人歴で毎日日本酒2合

現病歴 :2年 前より軽度の労作にて呼吸困難を来す

ようになっていたが放置していた.2カ 月前,感 冒に

罹患後より労作性呼吸困難が増悪し, 2週間前より夜

間発作性呼吸困難をも来すようになったため,平 成 2

年 4月 9日当科に入院した

入院時,血 圧は 110/60 mmHg,脈 拍 110/min.

心電図にて 1。W VOltagc in limb lcads,complctc

RBBB,lcft axis dcviatiOn,abnormal cとwavC in lcft

prccordial lcads, vcntricular prcmaturc complcx が

頻発し,VCntHCular tachycardiaも多発していた ll■

行動態上心拍出量低下し,肺 動脈楔入圧の上昇を認め

た カテコラミンに加え各種抗不整脈斉」を用いるも反

応せず,第 4入院病日に死亡した

剖検では,心 臓は 400g 病馴1組織学的には広範に

繊維化を認め,さ らに広範に 1ヽ核球の浸潤を認めた

本例は DCMに 心筋炎を合併したのか, 慢‖:心筋炎

の増悪か興味のある症例と考えた

〔P-2〕 自己免疫疾患に伴う慢性心筋炎の1例

足利赤十字病院循環器科

中川 将広 茅野 真ツ」

須永健一郎 楠原 正俊

lr」 ,商111

小島  勝

順天堂大学心血管病理研究室

岡|口 了三

症例は 63歳女性 主訴は胸部不快感 昭和 58年,

胸部不快感のため他院を受診し,心 室性期外収縮の診

断でアミサリンを投与された ちr成 4年 5月,日 唇ヘ

ルペスのため近医を受診 胸部不快感を訴えたため心

電図を施行され,心 室性期外収縮を認め,当 院を紹介

された

ヽ`

やヽヽ
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当院における心電図では,洞 調律で, ST低 下を伴

う左室肥大を認めた 心エコーでは,左 室拡大とびま

ん性の壁運動低下を認めた 冠動脈造影は正常であっ

た 右室生検を施行したところ,明 らかな心筋変性や

線維化は認められなかったが,心 筋間質にリンパ球浸

潤が認められ慢性心筋炎が疑われた 血液検査では,

LEテ スト陽性, 抗 DNA抗 体陽性,APTT延 長,

lupus anticoagulant l場性, 梅毒血清反応生物学的偽

陽性を認めた SLEの 臨床症状に乏しいが,SLEぁ

るいは他の自己免疫疾患に伴う慢性心筋炎が疑われ,

貴重な症例と考えられたので報告する

〔P-3〕 13日 間の長期にわたり経皮的心肺補助

装置 (PCPS)を 使用し救命しえた濠J症

型心筋炎の1例

大垣市民病院循環器科

森島 逸郎 今尾美恵子

沖 良隆 近藤潤一郎

ナIリト 英之 曽根 孝仁

佐々 寛己

PCPSを 用い て救命し得た劇症型心筋炎例に対し

て,そ の急性期と慢性期に心筋生検を行った。臨床経

過,そ の他の検査所見と併せて報告する

症例は41歳 男性 主訴は全身俗怠感 来院時,血

圧 40 mmHgで 薬剤に反応せず心停止となったため

CPR tt PCPS,IABPを 開始した 冠動脈造影では

異常所見はなく, 左室造影ではほぼ全周性に Skincsis

であったため,右 室から心筋生検を行った。13日後

心機能が回復し PCPSを 離脱したが, 補助循環時間

が長くなった原因として心筋炎が非常に重篤であった

たこと, ARDS, 無気肺,肺 炎を合併したことが考え

られた.慢 性期の両心生検では心筋細胞の脱落,線 維

化を認めた なお,急 性期の生検所見はほぼ正常であ

った ペア血清ではコクサッキー B4, アデノ5で有

意な上昇を認めた Tl心 筋シンチでは前壁中隔を中

心に uptakcの低下があり,心 室性不整脈の多発,駆

出率47%と DCMへ の移行が危惧される

〔P-4〕 4年間にわたる心嚢液貯留に対し胸腔 ド

レナージ術を実施し,心 膜,臓 側心筋,

心内膜の病理学的検討を加え得た慢性心

膜炎の1例

信州大学医学部第一内科

鈴木 淳一 古樫  薫

矢崎 善一 前沢 秀彦
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山田 博美 関口 守衛

症例は 62歳女性 主訴は息切れ 1988年 秋より労

作にて息切れ出現し, 近医で心嚢液貯留を指摘され

た 入院精査にても原因不明で,抗 結核剤,ス テロイ

ド投与が試みられるも効果はなかった 退院後も心嚢

液貯留と穿刺排液を繰り返した 1992年 3月 ,精査加

療のため当科入院

心胸比 62%, 心エコーで大量の心嚢液11`留と腫瘤

様陰影を認め,診 断確定と胸腔 ドレナージロ的に開胸

術が実施 され た。650m′の淡血性心嚢水と臓側心膜

の肥厚とひきつれ,右 室前面に厚い脂肪織が認められ

た。病理学的には壁側心膜,臓 側心膜およびその直下

の右室前面心筋への炎症細胞の浸潤が認められた 術

後実施された右室心内1英生検より,心 筋の構築異常,

線維化,心 内膜肥厚が認められ,心 筋炎後変化が示唆

された 術後経過は順調であった。慢性心襲液貯留例

に,心 膜,臓 側心筋,心 内膜の病理学的検討から心膜

心筋炎の存在を確認し得たことは,本 病態の1‖解に重

要な意味付けとなったと考え報告した

〔P-5〕 反復する pericardial dhsionを主徴

とした右房原発血管肉腫の 1例

大阪警察病院心臓センター内科

三嶋 正芳 平山 篤志

駒村 和雄 界  昭彦

三崎 尚之 足立 孝好

本多加津雄 長谷川新治

奥山 裕司 上‖J 恭敬

坂田 泰彦 南都 伸介

児玉 和久

症例は 57歳男性 1990年 9月 ,全 身倦怠感を主訴

に初診 心エコー検査にて心嚢液貯留を指摘された

心嚢穿刺の結果,血 性心嚢液がえられたことから悪性

疾患が疑われたが,心 嚢液の細胞診上,異 常所見はな

かった

1990年11月, 発熱を主訴として再受診 心エコー

検査にて心嚢液貯留とともに右房内の腫瘤エコーを認

めた 右房内腫瘤の生検を実施した結果,血 管肉腫と

診断された 直ちに化学療法を開始したが,右 房内腫

瘤の縮小は得られず,心 嚢液貯留による心タンポナー

デ,胸 水貯留が進行し, 死亡 (1991年2月 8日)剖

検にて右房原発の血管肉腫と診断された
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〔P-6〕 興味ある心筋生検所見を示した悪性症候

群の1例

新潟県桑名病院循環器科

政二 文明

燕労災病院循環器科

瀧澤  淳 渡邊 賢一

新潟大学医学部第一内科

和泉  徹

症例は58歳 男性 抗てんかん薬投与 5日 目より熱

発 8日 目にショック状態から多臓器不全へと進展

多臓器不全より離脱後も,左 室壁運動は改善するも心

拡大が持続 (UCGに て,LVDd5.9→ 6.Ocm,LVEF

44→60%,LAd 5.5→ 5.8cm)ゥ イルス抗体価の有

意な変動なし 心臓カテーテル検査にて冠動脈造影正

常 心拍出量係数 1.6L/min/m2 左室心内膜心筋生

検では,軽 度の心筋細胞肥大と配列に乱れ,わ ずかな

心筋細胞変性を認めるが,巣 状の心筋壊死,間 質の線

維化,炎 症性細胞浸潤はなかった 心内膜下を中心に

心筋細胞内に脂肪滴の貯留をみた 脂肪滴の大きさは

数ミクロンから大きいものは 20ミクロンに及び, 通

常心筋細胞内に見られる脂肪滴よりはるかに大きく,

1個ないし複数個が心筋細胞の中央に位置していた

リポフスチンとは容易に識別され, リポフスチンの増

加はなかった 抗てんかん薬の長期投与ではこのよう

な脂肪滴の貯留はなく,そ の発生のメカニズムが興味

深い

〔P-7〕 重症心不全を呈した悪性症候群の経時的

心筋生検像

岩手医FI大学第二内科

LEl代  敦

大平 和輝

平盛 勝彦

同 第二病理

佐藤  衛

瀬川 榔夫

青木 英彦

症例は52歳 女 /41 1987年より抗精神薬を服用中

1991年7月中頃から薬剤の服用が不規則にな り,発

熱,筋 痛,呼 吸困難,意 識障害が出現 し, 7月 22日

に入院した

入院時より CKが 著明に上昇し,低 心拍出状態で,

IABP,PCPSを 装着したが,第 3病 日に心原性ショ

ックとなり左室補助人工心臓 (LVAS)を 装着した

LVAS装 着時 の右室心筋生検では,光 顕的に間質は

浮腫状で心筋細胞の染色性が低下し,筋 原線維の粗縣

化を認めた 炎症性細胞浸潤や心筋細胞の壊死像は認

循環器科 第 33巻 第 4号

めなかった 電顕的には筋原線維および ミ トコン ド

リアの変性,融 解像を認めた 骨格筋生検 で線維増

生, nccrotic nbcr ぉょび rcgcnCrating ibcr を認め

,こ .

以上より,抗 精神薬の中断による悪性症候群と診断

した その後心不全は改善し, 第 9病 日に LVASか

ら離脱した 離脱時の心筋生検像では光顕的にごく軽

度の空胞化を認めるのみで,間 質の線維化はみられ

ず,本 症の心筋病変は可逆性であると考えられた

〔P-8〕 急速に心不全症状を呈したア ドリアマイ

シン心筋障害の1症例

北信総合病院心臓センター内科

加納  寛 合屋 雅彦

曽原  寛 矢島 隆司

杉本 圭市 官原 康弘

磯村 孝二 清水 善次

東京医科歯科大学医学部第二内科

廣江 道昭 丸茂 文昭

東京女子医科大学第二病埋

石山  茂 西川 俊郎

症例は 74歳男性 1983年 高血圧症を指摘された

1991年 4月 ,非ホジキンリンパ腫と診断され,同 年 10

月 1日から1992年 3月 25日まで CHOP療 法を6ク

ール施行した (アドリアマイシン投与量 240 mg/m2),

1992年 6月頃 より歩行時に息切れを自覚したため精

査加療目的に入院した

入院時, 胸部X線 にて CTR 58%と 心拡大が認め

られ,心 エコー上左室壁運動のび慢性の低下が認めら

れた 心プールンンチでは EF 23%と 著明に低下し

ていた また,Dual isOtOpc SPECT(201Tlと99mTc_

PYP)に て PYPの uptakcが前壁中隔に認 め られ

た 冠状動脈検査では有為狭窄はなかった。

以上よリアドリアマイシンによる心筋障害を疑い心

筋生検をした結果,本 斉1に特徴的な心筋病変が認めら

れた。本症ではアドリアマイシン投与量が240 mg/m2

であるにもかかわらず,高 齢,高 血圧,シ クロホスフ

ァミドの併用という riSk factorがぁったために心毒

性が増強され,急 速に心不全を呈したと考えられる

〔P-9〕 TOrsades de pointesを合併した心サ

ルコイドーシスの1例

東京医科歯科大学医学部第三内科

松村 昭彦 萩元 宣彦

鬼木 俊行 橋本 裕二

゛
‐

合
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矢島 途好 沼野 藤夫

症例は74歳女性 昭和 61年 より眼サイコイドーシ

スで当院限科に通院中 平成 4年 4月 1日 , 2日 と失

神発作出現し,当 科外来受診,精 査加療目的で入院

入院時JJallFは意識清明, 血圧 110/60 mmHg,脈 拍

42/minィく整,肺 野ラ音なし, 心尖部に汎収縮期雑音

を聴取 人院時検査所見は,血 沈 34/h,CRP l+,

ACE 21 31U/L, リゾチーム19 2 MCG/m′ 胸部レ

線では心胸劇S比50%, 心電図では心房細動, 完全房

室ブロック, crC間 隔の延長を認めた 入院後多源

性心室性lUl外収縮 の後 に TOrsadcs dc pointぃが出

現,DCシ ョック,体 外式ペーシングを施行し救命し

えた 心筋シンチでは transicnt dctctを,心 筋生検

では非特異的炎症所見を認めた 冠動脈造影では有意

狭窄なく,左室造影では壁運動は正常で駆出率は65%

であった

以上より心サルコイドーシスと診断,ス テロイド斉J

を開始した 心 サル コイ ドーシスの TOrsadcs dc

pointcs合併例の報告は今までなく,貴重な症例と考え

ここに報告した

〔P10〕 アスペルギルス症が原因と考えられた

好酸球増多性心臓病の1例

大垣市民病院循環器科

沖  良隆 杢野 普司

今尾美恵子 近藤潤一郎

坪リト 英之 曽根 孝仁

佐  々 寛己

高度の呼吸困難を主訴に入院し,好 酸球増多とJl清

アスペルギルス抗体価高値より,ア スペルギルス症に

基づく好酸球増多性心臓病 (EHD)と 考えられた 1例

を経験した

症例は59歳 男性 2年 前より気管支喘息にて治

療中のところを,1992年 4月 4日 ,高 度 の呼吸困難

のため当院入院 胸部 X―pに て CTR 58%,両 肺野

のび慢1生陰影を認め, 心エコーでは EF 38%, 血ガ

ス Pa02 40 mmHg,PaC02 35 mmHg,末 槍血好酸

球 38%,IgE l,380U/mι ,血清アスペルギルス抗体

陽性であった また, 自宅における空中浮遊真菌培養

でもアスペルギルスの繁殖を認めたため,ア スペルギ

ルス症のアレルギーによるEHDと 診断した 退院直

前に行った心筋生検では好酸球の浸潤はなく,軽 度の

線維化を認めたのみであった 治療としては,プ レド

ニン30 mg投 与により症状の著明な改善が得られ,

現在外来通院中であるが,心 機能 の改善は十分でな
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〔P ll〕拡張型心筋症様の Cardiac inv01ve¨

mentを 合併 した CentrOnuclear

myopathy の 1011

日本医科大学第一内科

川口 直美 富田 喜文

井野  威 清野 精彦

宗像 一雄 早川 弘一

lJF例は27歳 男性 1988年 頃より労作時息切れ,動

悸を訴え近医に通院していたが,1990年 10月, 上記

症状増悪し, うっ血性心不全の診断にて当院入院

入院時肺うっ血著明,心 電図では V46に ST‐T変

化を認め,PSVTの 発作を有した 左室造影では,左

室駆出率 29%,左 室拡張末期容積 118 mιであり,左

室のび慢性壁運動低下を認めた 一方,処 女歩行の遅

延,脊 柱側弯,近 位筋優位の筋力低下および筋萎縮,

深部反射の低下あり,骨 格筋生検にて筋線維の大小不

同, 1個～数個の中心核の存在を認め, これらの所見

より,先天性非進行性ミオパチー,CCntronuclcar myo―

pathyと診断した 心内膜心筋生検所見では,心 筋細

胞の肥大 ・変性像,問 質の線維化を軽度認めた 心筋

の電顕所見では筋原線維の一部粗様化,心胞体の増生,

核膜の切れ込みの増加等が認められた

本疾患の心筋病変の報告例はきわめて稀であり,そ

の病態を考えるうえで重要であると思われ報告する

〔P12〕 拡張型心筋症の病態を呈した多発性筋

炎の1症例

虎の門病院循環器センター内科

石綿 清雄 西山信一郎

関   顕

同 病理学科

松下  央

昭和53年, 心拡大の指摘を受けるも特に症状なく

経過していたが, 昭和59年 8月 , 心不全を発症し,

当院に紹介入院となった

心電図で下側壁に異常Q波 を認めたが冠動脈は正常

であり,左 室造影にて左室内腔の中等度拡大と心尖部

から後下壁にかけて収縮低下を認めた また,入 院時

よりCK 600台 (MB,2～ 3%)と 高値が持続し,近

位筋の萎縮,筋 力低下も認め多発性筋炎の合併が考え

られた 炎症反応, CK高 値が遷延するため,昭 和

61年 8月 ステロイド投与を開始した 異常値は正常

化したが心機能,筋 力の改善は認めなかった その
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後,心 機能は経時的に増悪し,心 不全のため入退院を

繰り返し,1991年 10月 1日死亡した

剖検所見では,左 室心筋は全周にわたり非薄化し,

心筋の脱落,線 維化が著明であり, ところどころに小

血管周囲の巣状の炎症細胞浸潤を認めた 骨格筋では

筋線維の大小不同,中 心核,間 質の線維化を認め,筋

炎治癒後の状態と考えられた

〔Pl初  拡張型心筋症を呈した Becker型 進行

性筋ジス トロフィーの1例

横須賀共済病院内科

小長井英生 宮崎  弘

岡本 美弘 秋山 淳一

梅澤 滋男 青沼 和隆

稲田美保恵 是永 正義

東京女子医科大学第二病理

田中 正人 西川 俊郎

笠島  武

東京医科歯科大学医学部神経内科

山本 雅彦

同 第二内科

廣江 道昭 丸茂 文昭

li例は20歳男性 腹痛を認め当院を受診 持続す

る」mll CK高 値を指摘され入院となった

成長 ・運動能力は正常で筋力低下などの自覚症状は

ない 月匈部レントゲン上 CTR 56%と 心拡大を認

め,心 ェコーおよび左左造影でび慢性の左室壁運動の

低下を認め臨床的にはlrA張型心筋症と考えられた 明

らかな筋症状を認めないが, 血lfH CK値上昇が持続

するため筋生検,心 筋生検を行い,イ ムノプロットで

ジストロフィンの異常を認め,BCCkcr型進行性筋ジス

トロフィーと診断した

本症では心筋障害が少ないとされるが,本 例は四肢

筋力低下は認めず,心 筋障害が高度で,心 筋生検にて

心病変を認めた稀な症例である 若年者で臨床的には

拡張型心筋症を呈する症例であっても,本 例のように

その基礎に進行性筋ジストロフィーの存在が認められ

る例もあるため,診 断の確定には心筋生検等の詳細な

検討が必要であると考えられた

〔P14〕 高度の心病変を呈した Becker型 筋ジ

ス トロフィーの1剖検例

静岡市立静岡病院循環器科

小野寺知哉 三上  直

縄田 隆三 吹田 浩之

循環器科 第 33巻 第4号

木村 雅彦 福地 照元

山本 一博 滝澤 明憲

症例は43歳男性 中学生頃より筋力低下があり,

BCCkCr型筋ジストロフィーと診断された 昭和 63年

より心不全をきたし来院した 心胸比 60%, 心エコ

ー上左室拡大,び まん性 の左室壁運動低下があり,

LVDd/LVDs=78/71で 左室造影 LVEF 32%で あ

った 平成 3年 PSVTを きたし来院一時回復したが

後,心 不全,Vfを 起こし死亡した。

心は 580g 左室は著明に拡大し,後 壁から側壁に

かけて貫壁性に脂肪変性があり,線 維化を周囲に伴っ

た BCCkCr型 筋ジストロフィーでの心病変は報告さ

れているが,重 症心不全を来す例はまれ とされてい

る 本症例は臨床的に拡張型′い筋症に類似した所見を

呈したが,拡 張型心筋症では強い脂肪変性 は多 くな

く,本 例の病理像はジストロフィーの心筋病変と考え

られる また,進 行性ジストロフィーの心筋の脂肪変

性と線維化も BCCkCr型では広範なものは少ない 本

症例は高度の臨床および病理変化を示し, BCCkCr型

筋ジストロフィーとしてまれなものと思われた

〔P-15〕 放射線照射が原因と考えられた心膜心

筋障害の1剖検例

いわき市立総合磐城共立病院循環器内科

蛭田 義宗 油井  満

菅野 和治 山内 俊明

市原 利勝 宇留賀一夫

同 病理

望月  衛 和知 栄子

久留米大学医学部第三内科

足達  教

症例は 61歳男性 43歳 で慢性肝炎に罹患,56歳 で

舌癌と食道癌を併発し,食 道癌に対して放射線治療

(6,000 rad)を行ったが,照 射から約 1年後心タンポ

ナーデを発症した 臨床経過や心嚢液検査から放射線

照射に伴う心外膜炎と診断し加療したが,軽 快,再 燃

を繰り返し,約 5年の経過で,心 不全に肝不全を併発

し死亡した

剖検では, 心重量 250g 外膜下脂肪織の沈着が著

明で,後 壁側の心膜は癒着し,心 嚢液 200m′が認め

られた 病理組織学的には,心 筋細胞 の変性が著し

く,核 周囲の空胞形成,脂 肪織浸潤が認められ,血 管

周囲性の線維症を認めた 心外膜は著しく肥厚し, リ

ンパ流のうっ滞や, リンパ球と組織球を主体とした細

胞浸潤もみられた また冠動脈は,外 膜の線維性増殖
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を主とした壁肥厚が顕著で,特 に細小冠血管レベルで

線維化が著しく,血 管構造が破壊され,線 維組織の間

隙に血球成分が観察される所見もみられた

〔P16〕 心筋細胞内に多量かつびまん性に脂肪

滴の沈着を認めた若年, 肥満女性の1

,1

新潟大学医学部第一内科

細野 浩之 鈴木 啓介

小玉  誠 和泉  徹

柴田  昭

同 産婦人科

吉沢 浩志

同 麻酔科

本多 忠幸

同 救急部

吉川 恵次

同 第一病理学教室

岩渕 三哉 渡辺 英伸

症f//11は27歳女性 約 40%の 単純γL肥満を認めるほ

か脂質代謝,心 電図に異常は指摘されていなかった

初妊初産の際,近 医で帝王切開術を施行され,術 後 2

日日に肺塞栓症をきたした 2日 後に播種州i血管内凝

固症候群,多 臓器不全を併発して死亡した

死亡剖検を行い,肉 眼的に冠動脈に添った出Jm斑と

心筋にも全周性にびまん性に小出血斑 も認めた ま

た,他 臓器への脂肪沈着は肉限上認めなかった 組織

学的検索では心筋細胞内一面に多量の脂肪滴の沈着を

びまん性に認めた 脂肪滴は心筋原線維に沿ってミト

コンドリア間にびっしりと沈着していた 間質には明

らかな脂肪浸潤はなかった 心筋細胞内への脂肪滴の

沈着の意義について現在のところわかっておらず,本

症例の様な心筋病変はその病的意義の検索,臨 床像を

探る上で貴重な症例と思われる

〔P17〕 糖原病 IV型 (Andersen病 )と 考え

られた1剖検例

都立広尾病院病理

田中 道雄 川原  穣

高  基芳

同 小児科

阿部 忠良 島田 光之

同 循環器科

杉浦 昌也

症例 :4カ 月男児 家族歴に特記なし 在胎 38週,
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出生時体重 2,506g,Apgar Scorc 8点 小顎症,袋

耳,小 耳症,右 停留睾丸あり 生後 5日 より時々発熱

あり,発 汗やや少なかった 10日 日に髄液検査で髄

膜炎と診断し,抗 生斉J投与後 2週で髄液正常化 生後

5週の血液生化で肝機能障害が,更 に数日後には肝腫

大が認められた 生後 8週で牌腫大 生後 4カ月で肺

炎,チ アノーゼなどをきたして死亡

剖検所見 :111ま270gと正常の2倍位 に重量を増

し,小 型偽小葉と薄い線維性隔壁を有する月T硬変であ

った 肝細胞は高度に腫大し,空 胞状の胞体には消化

試験抵抗性の PAS陽 性物質を入れていた 電顕的に

は胞体内に幅約 10 nm,長 さ200 nmまでの細線維状

物質が沈着していた 心臓は軽度に肥大し (278g),

心筋細胞には PAS陽 性物質が沈若していた PAS陽

性物質は牌 (高度腫大), ′胃'格筋, 綱内系,そ の他ほ

とどの臓器に沈着していた 糖原病 lV 211は本jllで約

8 fFlの報告をみるのみである

〔P18〕 肥大型心筋症家系の1不顕例

長浜赤十字病院循14t器科

大林 /H典  尾崎 li氣

北川 成子 小野  進

中川 雅博

ふくはら内科クリニック

ril原 武久

肥大型′い筋症は比較的予後がよいとされるが,家 族

発生の肥大梨心筋症のなかに心筋変性の進行が強く拡

張型′い筋症様となり死亡する例があることは広く知1ら

れている

今い1我々 は,家 系内に数例突然死があり,実 弟が月じ

大型!心筋症から拡張ll′心筋li様となり死亡,父 親が拡

張型心筋症である,38歳 の男性を精査した 心電図,

心エコー図,心 筋シンチ異常なく,心 臓カテーテル検

査も,心 内圧,造 影 L異常なかった しかし,右 室心

筋生検で,大 小不同の心筋細胞,強 い線維化変性を伴

った錯綜配列を認めた

このことにより,肥 大型′Ь筋症の家系には臨床的に

明らかな所見がなくても注意深いFJl察が必要と思われ

た

〔P―19〕 拡張相肥大型心筋症の 1剖検例一難治

性 VTに 対するアミオダロンの副作用

を中心に一

国立循環器病センター病理

由谷 親夫 益田 順一
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ダニエル ・シチエ ロ

イトJヒ

葛城

症例 :61歳,男 性.

植田

羽尾

主訴 :呼吸困難,難 治性不整脈.

既往症 :44歳時と46歳時に脳梗塞.

家族歴 :姉が突然死.

現病歴と経過 :約 11年前, 50歳時に胸部圧迫感の

ため当センターを受診し,HCM力 疑`われた 3年 前

より不整脈が出現し, 2年前に心室頻脈と診断され,

一時内科的治療に反応したが,そ の後コントロールで

きず,1990年 1月に入院した 入院後種々の検査の結

果 (他院の心筋生検も含めて)心 筋炎後心筋症と考え

られた VTに 関して結局アミオダロン300 mgで コ

ントロールすることになり,そ の後約 1年 5カ月間投

薬された.

死亡約 3週間前に呼吸困難から VTが 停止せず,

VFに 近い状態 となり IABP挿 入下に CCUに 入院

した.し かし,翌 日より血液ガス,肝 機能の悪化を認

め,MOFか ら死亡した。

剖検により,広 汎な心筋錯綜配列と心筋線維化を認

め,全 身諸臓器に興味ある所見がみられた。

〔P-2C13 日本より米国ユタ小児専門病院に搬送

され心臓移植された拡張型心筋症の1

歳男児例

国立甲府病院内科

循環器科 第 33巻 第 4号

布田 伸一 三澤

佐藤 仁美 飯田

鈴木 淳一

信州大学医学部第一内科

山田 博美 関口 守衛

同 第三外科

深谷 幸雄

ユタ心臓移植チーム

症例は移植時 12か 月歳男児 (1991年 7月 3日 生),

家族歴 :特記所見 (―).1992年 2月 , 5月 , 7月 に

心不全悪化し,CatCChOlaminc治療 施 行.身 長 68.5

Cm,体 重 5,048go NYHA IV,CTR 67%,心 CCh。

で左室壁運動 高 度 低 下,左 室腔 著 明拡 大 (EF=

10%,LVDd 42.4mm), MR,TR(十 ), 5cm肝

触 知,四 肢 浮 腫,Btt Rh ( + ) ,抗 HLA抗 体 0

%,宙 ruS感 染 (―).心 移植適応 と判断 され, 7月

20日 に米国ユタ小児病院に搬送 翌日の血行動態は,

C12.6L/m/M2, PAP=40/26 nunHg,PCWP(m)

27 mmHg,LVP 78/22 mmHg,LVEDP 35 mmHg,

AOP 78/57 mmHg,PVR l.5U,HR 102/m.

7月 24日 心移植術施行, 摘出心は 62.7g,両 室と

も著明拡張,光 顕で心筋細胞の軽度肥大,心 筋細胞の

高度変性,間 質の線維化と著明な浮腫,心 内膜肥厚を

認めたが,炎 症細胞浸潤を認めず,電 顕で筋原線維の

減少を認めた.術 後 16日 目に退院.21日 目に軽度拒

絶反応を認めたが回復し順調に成長中.日 本人で 1歳

小児の心移植例は本例が最初であり,報 告した。
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