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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　要　　旨

　症例は27歳男性，15歳時より動悸を自覚し，心室頻拍（VT）を繰り返した．抗不整脈剤にてコントロー

ル可能な時期があったが，進行性に動悸などの自覚症状，VTが頻発するようになったため，1994年当科

に入院した．入院後の検査所見は，心エコー，RIシンチで右室の拡張，壁運動の低ド，　MRIで右室中隔

壁内に脂肪浸潤像を認めた．以上より本症例は不整脈源性右室異形成（ARVD）による薬剤抵抗性のVT

と診断した．ARVDの報告は1977年のFontaineら以来数多くなされているが，その病因，自然歴は不明

な点が多く，特に長期予後に関しての報告は少ない．今回我々が報告した小児期発症の長期観察例は極

めて稀であり，本症の長期予後を推測する上で非常に重要である症例と考え報告した．

　　　　　　　　　緒　　言

　不整脈源性右室異形成（Arrhythmogenic　Right

Ventricular　Dysplasia以下ARVDと略す）は心室頻

拍（以下VT）発作を繰り返し，病理組織学的には右室

に限局した心筋細胞の変性，脂肪浸潤を認める原因不

明の心筋疾患である．この疾患はFontaineら1）が1977

年に報告したもので，いまだ病因，自然歴，治療など

に関して不明な点が多く，特に長期予後に関しては報

告は少ない．今回我々は，15歳で発症し，特発性VTと

鑑別が困難であった，ARVDの長期観察例（12年）を

経験したので報告する．

　　　　　　　　　症　　例

　症例：Y．E．，男性，27歳．

　既往歴：特記事項なし．

　家族歴：父方の兄の子供（34歳）に心臓病あり（疾

病名は不明）．

　現病歴：ユ982年（15歳時）秋頃より動悸を自覚する

ようになり，1983年5月に某病院内科を受診し，

Holter心電図で8連発のmonomorphic　nonsus－

tained　VTが認められた．同月に精査目的で心臓カ

テーテル検査が施行されたが，検査終了後より胸痛，

心電図上STの上昇，　LDH，　CKの高値が認められ，

Vt V5

図1　Bruce　stage　IV　1分で運動負荷は終了し，　Recovery　3分20秒後に2種類の

　PVCが認められた．
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図3　VTのrateは200～220／minで中隔起源であっ

　た．

心筋梗塞と診断された．また，川崎病の疑いも否定で

きず同年8月当科に紹介となった．当科受診時の身体

所見，胸部X線写真は異常なかった．心電図所見は右

脚ブロックパターンの心室性期外収縮（以下PVC）が

散発していた．心臓超音波検査は駆出率64％で右心室

の拡張等の異常所見は認めなかった．Holter心電図で

は最高7連発のmonomorphic　nonsustained　VTを認

めた．以後，しだいに激しい運動の後に動悸が生じる

ようになり，運動負荷心電図（図1）で起源の異なる

2種類のPVCが回復期で認められたため，1983年11

月よりpropranolol　80mg／日，　Co　enzyme　Q1060mg／

日，diltiazem　90mg／日を開始した（図2）．

　1984年4月に飲酒を契機iに嘔気，嘔吐，動悸が出現

し当科救急外来を受診した．受診時の心電図は

monomorphic　sustained　VTで，心拍数200～220／

min，起源は中隔であった（図3）．　lidocaineの静脈内

投与は無効で，直流通電を施行しsinus　rhythmに戻っ

た．入院中のHolter心電図では右室起源のPVCが

139個，左室起源が64個存在したが，VTのエピソード

はなかった．退院後propranolol　80mg／日，Coenzyme

Q1060mg／日，diltiazem　90mg／日の内服で経過観察と

した．以降1985年2月，1986年10月にも同様なVT発

作が認められたが，内服薬をpropranolol　80mg／日，

mexiletine　600mg／日に変更後はVT発作もなく良好

なコントロールであった．外来経過観察中はPVCが

散発する程度で，1988年5月（21歳時）にはpro－

pranolo1を60mg／日に，1989年7月（22歳時）には

mexiletineを400mg／日に減量し，1992年6月（25歳
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時）にはすべての内服薬を中止した（図2）．

　しかし，内服中止9カ月後の1993年3月（26歳時）

より運動負荷にてnonsustained　VTが頻発するよう

になりpropranolol　80mg／日，mexiletine　4001ng／日の

内服を再開した．内服にもかかわらず1年後の1994年

4月（27歳時）に心室拍数250／minのmonomorphic

sustained　VTが再び認められた．入院後の運動負荷心

電図で23連発のmonomorphic　nonsustained　VT

（rate　180／min）が認められ，運動禁にて退院したが，

動悸を自覚することが多いため，同年5月よりmex－

iletineを中止し，　disopyramide　300mg／日を開始し

た．しかし，VTの発作頻度が多く自覚症状が強いため

1994年6月1日に当科入院となった．

　現症：身長175．lcm，体重60．1kg，血圧IOO／80

mmHg，心音は全体的に減弱していたが，肝，脾は触

知しなかった．

　血液検査所見：赤血球数542万，ヘモグロビン16．2

g／dl，白血球数5，900mm3，血小板22．4万，　Na　142，　K

4．3，Cl　104，　GOT　18，　GPT　5，　BUN　l4，　Cre　1．3で

あった．その他血液生化学上異常を示すものはなかっ

た．

　胸部X線像所見（図4）：心胸郭比50．3％で異常所

見はなかった．

　心電図所見（図5）：右室中隔側下壁起源と思われる

VTで心室拍数は150／minであった．

図4　（胸部X線像）．心胸郭比は50．3％であった．
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図5　（心電図；1994．6．1）．右室中隔側下壁起源

　のVTでrateは150／minであった．
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　　　　　図6　（心臓超音波検査）

上；左室長軸像，下；左室短軸像．著明な右室の拡大

が認められる．

心臓超音波検査（図6）：左室径48mm，　FS　29．4％

と左室機能は良好であったが，右心室の拡大が認めら
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れた．

　RI心プールシンチグラフィー（99mTc）（図7）：右室

の拡張および右室全体の壁運動が不良であった．

　MRI（chemical　shift　imaging）（図8）：右室中隔

壁内に脂肪浸潤像が認められた．

　入院後の経過：入院時意識は清明で治療はdisopyr－

amide，　lidocaine，　aprindine，　verapamilなどの静注

または持続静注を施行したが，VTは3日間持続した．

VTのrateは遅く（130／min），血圧，全身状態は良好

であったが，6月3日には頻拍を停止させるべく心臓

カテーテルを施行した．心房刺激によるoverdriveで

は150bpmで2度房室ブロックが出現した．右心室単

回刺激では320－160msecでもVTは停止しなかった

が，VT　rateは変化せず，全身状態も良好なため抗不

図7　（RIプールシンチグラフィー）．右室の拡張およ

　び壁運動が不良であった．

図8　（MRI；chemical　shift　ilnaging）．右室中隔壁

　内に脂肪浸潤像が認められる．

整脈剤による催不整脈作用を考慮し，drug　freeにて経

過観察した．6月14日よりd｛sopyramide　6501ng／日，

rnexiletine　600mg／日を経口投与にし，安静時ではVT

の出現を認めなかったが，わずかな運動でPolymor－

phic　sustained　VTが出現した（図9）．以上の経過お

よび検査結果から，本症例の不整脈はARVDによる

薬剤抵抗性のVTであると考えた．また，日常生活も

かなり制限されていることからカテーテルアブレー

ションの適応と判断し，1994年7月29日に東京女子医

大に転院とした．

　　　　　　　　　　考　　案

　1977年，Fontaineら1）が発表したARVDは右室に

限局した脂肪浸潤と線維化を来す疾患で，その病理学

的変化が右室の拡大や機能異常を示し，一方で不整脈
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図9　起源の異なる（右室流入路，中隔）3種類のVTが認められた．
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発生という電気生理学的異常を来す疾患である．した

がってARVDの診断に際しては，1）右室の形態的お

よび機能的異常，2）電気生理学的異常，3）組織学的

異常の証明が必要である．本症例は右室の形態，機能

に関して，心臓超音波検査およびRI心プールシンチ

グラフィーを施行し，その異常を確認できた．

　Manyariら2）は運動負荷心プール法により左室機能

をも評価し，ARVDには潜在性の左室機能低下が存在

すると述べており，心臓核医学検査の有用性を論じて

いる．

　ARVDでは電気刺激によるVTの誘発，停止が可能

で，誘発されたVTはentrainment現象を示すことよ

りリエントリーがVTの機序と考えられている’）3）．ま

た，slow　conduction内での誘発，停止は容易との報

告）があるが，本症例は単発の早期右室刺激でVTは

停止させることができなかった．これは刺激部位がリ

エントリー回路から遠かったためと推測される．

　年少者でのARVD例は稀で，また長期にわたる心
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電図の経時的変化を報告した例は少ない．本症で特徴

的であるV1－V3誘導で認められるpost　excitation

waveは，右室心筋の異常部位で生じる遅延電位を反

映するものと考えられているが，本症例では全経過を

通じて認められなかった．また，加算平均心電図にお

いて，late　potentialの検出率が80％以上との報告5）6）

が多いが，本症例では陰性であった（図10）．進行性の

変化としては胸部誘導のvoltageの低下と，V5，　V6の

T波の減高が著しく，病変の進行の目安になると思わ

れた（図11）．本症の心内膜心筋生検像の特徴は，脂肪

浸潤と線維化であるが，本症例ではVTを停止できず

生検は施行できなかった．しかし，MRI（chemical

shift　imaging）にて右室中隔壁内に脂肪浸潤像が明瞭

に認められ，VTの起源と一致した．最近MRIによる

診断の有用性の報告7）もあり，本症例での診断的価値

を考えると，非観血的で非常に有意義な検査であると

思われた．

　本症例は組織所見を得ることができなかったが，

WJ　McKennaら7）の診断基準によるMajor　criteria

（右心室の拡張及び駆出率の低下）が一っ，Minor

criteria（右側胸部誘導のinverted　T　waves，1，000／

day以上のPVC）が二つ満たされているためARVD
と診断した．

　ARVDに関しては多くの報告があり，　Marcusら3）

の報告では発症年齢は17歳から65歳で平均39歳とされ

ているが，Dunganら9）は1歳，］2歳，14歳のARVDと

思われる小児例を報告している．本邦にてもいくつか

の報告1°川）が散見されるが，長期観察例の報告は少な

くHiguchiら12）の，41歳発症の16年間経過観察し得た

成人例のみである．今回我々が報告した症例は，15歳

時の動摩が初発症状で一日のPVC数は数百台で経過

していたが，徐々に運動に伴う動悸が増加し，1年後

には多形性のPVCが出現した．以降PVC数に大きな

変化はなかったが，sustained　VTが約1年に1回の頻

度で出現した．

　propranolol，　mexiletineの使用により，1987年（20

歳）より5年間sustained　VTの出現はなく，一日の

PVC数も数百台と安定した状態を保ち，抗不整脈剤の

経口投与を中止とした．投与中上9カ月後より，COU－

pletの出現，　PVC数2～3千台となり，再び経口投与

を再開したが1994年（27歳）にはPolymorphic　sus－

tained　VTが出現し，初発より12年の経過で薬剤では

治療困難となった症例であった．このように小児期発

症の長期観察例は極めて稀であり，ARVDの長期予後
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を推測する上で非常に重要であると考えられる．

　本症の予後に関しては，進行性の病変がなく，不整

脈に関しても良好な経過を示す症例がある一方で，心

室細動の発生や突然死13）もみられ，一般的に不良であ

る．

　また，ARVDの進行性についての報告13）14）は少ない

が，本症例の心電図，心臓超音波検査の経時的変化や

薬剤抵抗性への移行を考慮すると，本症は進行性の疾

患と考えるべきである．したがってカテーテルアブ

レーションまたは外科的治療を行っても，今後病変の

進行により新たな難治性VTや心不全を来す可能性

があり注意深い経過観察が必要である．

　以上，15歳に発症し，12年間の長期観察をし得た

ARVDの症例を報告した．
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Long－term　Follow　up　Case　of　Arrhythmogenic　Right　Ventricular　Displasia

Naoya　Tsuda1），　Kiyohiro　Takigiku2），　Mari　Iwamoto2），　Kouji　Yamaoka2），

　　　　　Kiyoshi　Yasui2），　Toshimitsu　Shibata2）and　Ichiro　Ni・mura2｝

　　　　　　　　1）Department　of　Pediatrics，　Asahikawa　Medical　College

2）Department　of　Pediatrics，　Yokohama　City　University　School　of　Medicine

　　　Arrhythmogenic　right　ventricular　displasia（ARVD）was　first　described　by　Fontaine　et　al　in

1977．Since　then　some　cases　have　been　reported，　but　the　natural　course　of　ARVD　is　still　unknown．

In　this　report　we　described　clinical　features　of　a　patient　with　ARDV　whom　we　have　observed　for

12years．

　　　The　patient　was　hospitalized　for　the　first　time　in　1982　at　the　age　of　15　years　for　recurrent

attacks　of　palpitations　and　ventricular　tachycardia（VT）．　Physical　findings　were　normal　except

for　a　distant　heart　sound．　The　tachycardia　was　suppressed　by　antiarrhythmic　drugs，　but　the

course　of　this　patient　was　characterized　by　progressive　dilatation　and　functional　deterioration　of

right　ventricular　and　numerous　attacks　of　VT．

　　　In　this　case，　two－dimensional　echocardiography　and　RI　heart　pool　scintigraphy　showed

enlargement　of　the　right　ventricle，　and　hypokinesis　zone　of　the　right　ventricular　wall．　Magentic

resonance　imaging　showed　fatty　diposition　in　right　side　seputum　of　ventricle．　The　diagtnosis　of

ARVD　is　thus　justified．　This　is　important　report　which　describes　the　long－term　observation　of　a

young　adult　with　ARVD．
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