
要 旨

症例は70歳男性。平成24年11月より動悸や胸苦を自覚するようになり、当院循環器内科を受診した。拡張

能障害によるうっ血性心不全を認め、外来で利尿薬による薬物治療を開始した。

同年11月末、右手の脱力と知覚異常を自覚し、脳梗塞の診断で当院脳神経外科入院となった。血栓溶解療法

を施行し症状は軽快するも、第４病日の夜に突然心拍数180回/分程度の心室頻拍が出現し、間もなく心室細動

となった。電気的除細動、各種抗不整脈薬を施行するも洞調律に復せず、経皮的心肺補助装置を装着した。

Amiodaroneを使用し、再度の除細動で自己心拍は再開した。各種検査を実施し、急性冠症候群や肺塞栓症、著

明な電解質異常を認めなかった。循環作動薬や大動脈内バルーンパンピングを使用しても循環動態は安定せず、

第５病日に永眠された。

病理解剖を施行し非AA型全身性アミロイドーシスとの診断を得た。
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緒 言

全身性アミロイドーシスは稀な疾患で、年間約1000人

しか診断されない。アミロイドの沈着は多臓器に渡り、

沈着した臓器の慢性的な機能障害をもたらす。心臓に沈

着すれば、拡張能障害によるうっ血性心不全や不整脈を

引き起こす。主な死因は心不全や腎不全である。

我々は、慢性の経過を辿ることが多い疾患であるアミ

ロイドーシスに関連した、急性の経過を辿った症例を経

験したので報告する。

症 例

症例：70歳、男性

既往歴：左膝関節炎術後、左大腿骨折術後、小脳梗塞

家族歴：母 くも膜下出血、姉 肺がん

生活歴：喫煙歴なし、機会飲酒

主訴：動悸、胸苦

現病歴：平成24年１月に発症した陳旧性小脳梗塞の

ため、当院脳神経外科通院中であった。抗血小板薬内服

で症状なく経過していた。平成24年11月に入り動悸や

胸苦を自覚するようになり、平成24年11月19日に当院

循環器内科外来を受診した。

外来受診時現症：身長：163cm、体重：68kg、血圧：

110/62mmHg、心雑音なし、肺雑音なし、下腿浮腫なし

外来受診時、胸部Ｘ線撮影画像では左右の胸郭横隔膜

角が鈍になっており、肺血管陰影の増強を認めた（図１）。

心電図では、心拍数毎分90回の正常洞調律、 と aVfと

V4～6の ST低下を認めた（図２）。血液検査では、軽度

貧血、肝酵素の上昇、脳性ナトリウム利尿ペプチドの上

昇を認めた（表１）。心臓超音波検査では左室壁は13mm

で心肥大の所見であった。また、E/e’が19.16と高度の

拡張能障害を認めた。左室駆出率は57％と保たれてい

た。大動脈弁狭窄などの明らかな弁膜症を認めなかった。

これらの検査結果より、拡張能障害によるうっ血性心不

全と考えられ、外来で利尿薬内服による治療が開始され

た。その後、自覚症状は徐々に改善するも胸水の改善は

芳しくなく、更なる心精査を予定していた。

平成24年11月30日、右上肢筋力低下と構音障害を自
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覚し、当院に救急搬入された。頭部MRIで左中大脳動脈

の分枝閉塞を認め、脳梗塞の診断で脳神経外科入院と

なった。救急搬入時より低酸素血症を認め、酸素投与を

開始した。当院循環器内科初診時と同様に、胸部Ｘ線撮

影画像では胸水や肺血管陰影の増強を認め、血液検査で

は脳性ナトリウム利尿ペプチドの高値も継続しており、

うっ血性心不全は改善していなかった（表２）。入院当日

に血栓溶解療法を施行し、右不全麻痺は残存したものの

症状は発症時と比較して改善した。治療後は合併症なく

経過していた。しかし、補液による水分負荷により、うっ

血性心不全は増悪傾向であった。

第４病日の夜間、心室頻拍が出現し、間もなく心室細

動となった（図３）。直ちに心肺蘇生を開始した。電気的

除細動や lidocainと硫酸マグネシウムによる薬物的除

細動を行うも洞調律に復せず、人工心肺補助装置を装着

した。Amiodaroneを使用し再度電気的除細動を試み、自

己心拍再開を得たものの、ショック状態であった。心室

細動発症から自己心拍再開までは約50分間であった。

図１ 初診時の胸部Ｘ線撮影画像

胸郭横隔膜角の鈍化と肺血管陰影の増強を認め、うっ

血性心不全の所見であった。

図２ 初診時の12誘導心電図

心拍数毎分90回の正常洞調律、 と aVfとV4～6の ST低下を認

めた。心房細動などの不整脈は認めなかった。

表１ 初診時の血液検査所見（Ｈ24.11.19)
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心室細動発症の原因検索のため、各種検査を行った。

血液検査では血中カリウム濃度は4.2mEq/Lであるな

ど、著明な電解質異常を認めなかった。心臓超音波検査

で、駆出率約10％と全周性の壁運動低下を認めた。冠動

脈造影検査や造影 CT画像検査で、急性冠症候群や肺塞

栓症は否定的であった。

ショック状態は継続し、昇圧薬や経皮的心肺補助装置、

大動脈内バルーンパンピングを使用しても循環動態は安

定せず、心室細動発症より約13時間後の第５病日に亡く

なった。

本症例の臨床的疑問点として、著明な電解質異常や急

性冠症候群、肺塞栓症が無かったにも関わらず心室細動

が難治性であったという点と、駆出率が急激に低下した

点が挙げられる。これらの疑問点の解決を目的に病理解

剖を行った。

心臓は重量480gと重く、右心室優位の心室壁肥厚を

認め、うっ血性心不全の所見であった。心筋組織には心

筋症に見られる錯綜配列や核の大小不同などの所見は認

めず、心筋炎の所見である炎症細胞浸潤も認めなかった。

Masson-trichrome染色では、心内膜側を中心とする心

筋の変性とそれに伴う線維化を認めた。Congo red染色

で心臓へのアミロイドの沈着を認めた（図４）。アミロイ

ドは心臓の血管壁に多く沈着しており、高度な血管狭窄

を認めた。心筋へのアミロイド沈着はほぼ認めなかった。

心臓の他、肺や肝臓、腎臓、消化管など多臓器に、血管

壁を中心としたアミロイド沈着が認められた。

病理解剖の結果、非AA型全身性アミロイドーシスと

診断された。またリンパ節転移を伴う２型胃がんも見つ

かったが、死因となるようなものではなかった。

考 察

アミロイドは、蛋白質の折りたたみ障害によって形成

された不溶性線維状蛋白が重合したものである。アミロ

イドが組織に沈着すると、細胞の壊死や周囲組織の破壊

が起こる。アミロイドーシスとはアミロイドの沈着から

慢性的な臓器障害をきたす疾患と言える。アミロイドー

図３ 第４病日の心室細動時の12誘導心電図

図４ 心臓の Cong o red 染色

血管壁に沈着したアミロイドがオレンジ色に染色され

た（矢印）。アミロイド沈着により血管内腔は狭窄して

いた。

表２ 救急搬入時の血液検査所見（Ｈ24.11.30)
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シスの症状や機能障害は、アミロイドの沈着した臓器に

よって様々である。

アミロイドーシスによる心症状は、拡張能障害による

うっ血性心不全と不整脈が中心となる。心筋や間質への

アミロイドの沈着により心筋が肥大し拡張能障害を起こ

し、心不全が進行するというものである。アミロイドは

刺激伝導系にも沈着し、不整脈、特に伝導障害を起こす。

心電図では低電位差、脚ブロック、心房細動などが見ら

れることが多い。心臓超音波検査では、左室壁肥厚や心

室壁内の顆粒状のエコー輝度増加が特徴的とされてい

る 。

本症例のアミロイドーシスは、非AA型全身性アミロ

イドーシスであった。疫学的には、非AA型全身性アミ

ロイドーシスの中では免疫グロブリン性アミロイドーシ

スと老人性アミロイドーシスが多いとされている。老人

性アミロイドーシスには、男性に多く、心症状を呈する

頻度が高く、全身臓器の中小動脈壁にアミロイドが沈着

しやすいという特徴がある。これらのことから、患者は

老人性アミロイドーシスであった可能性が高いと考えら

れる。

本症例のうっ血性心不全と心室細動の原因について考

察する。心臓超音波検査の結果から、拡張障害によって

うっ血性心不全となったことが分かった。一般的に、全

身性アミロイドーシスでのうっ血性心不全は心筋へのア

ミロイド沈着による拡張障害から起こるとされている。

しかし、本症例では心臓へのアミロイド沈着は血管壁を

中心としており、心筋へのアミロイド沈着はほとんど認

めなかった。アミロイド沈着により血管は強く狭窄して

おり、心筋は慢性的な虚血状態にあったとものと思われ

る。これにより心筋が線維化し拡張能障害を起こしたた

め、うっ血性心不全となったと考えられた。

心室細動の原因については、電解質異常や急性冠症候

群、肺塞栓症を認めず、入院後うっ血性心不全が増悪傾

向であったことから、心不全が心室細動の誘因になった

ものと思われた。

心室細動の難治化については、刺激伝導系へのアミロ

イド沈着による難治性心室細動の症例が報告されてお

り 、本症例もその可能性が考えられた。しかし、病理

学的に刺激伝導系を同定出来ず、残念ながら証明するこ

とはできなかった。

次に左室駆出率の急激な低下について考察する。循環

器内科初診時には左室駆出率は57％と十分に保たれて

いた。しかし、心室細動発症後は左室駆出率は約10％に

低下していた。前述のように、急性冠症候群や肺塞栓は

臨床検査で否定され、心筋炎は病理学的に否定された。

本症例では、約50分間の心停止時間があり、その間の心

筋は虚血状態にあったと考えられる。他に左室駆出率の

急激な低下をもたらす原因は見当たらず、心筋虚血が左

室駆出率低下の原因と考えられた。

結 語

難治性心室細動を来し、急性の経過を辿った全身性ア

ミロイドーシスの症例を経験した。全身性アミロイドー

シスは突然死の原因となり得るため、原因不明の心不全

を認めた際、考慮して診療する必要があると思われる。
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