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Ⅰ．臨床経過および検査所見

【症　例】70歳代後半　男性
【主　訴】息切れ，胸の苦しさ
【現病歴】
　30代の頃から肥大型心筋症（HCM）を指摘され，治
療を受けていた。当時の心室中隔壁厚（IVS）は30mm
であった様子。
　８年前に慢性心不全の診断で入院し，その際の心エ
コー図検査で IVS 19mm，左室後壁厚（LVPW）16mm
であった。冠動脈造影検査で有意狭窄を認めていない。
HCMからD-HCM（拡張相肥大型心筋症）への移行が
疑われた。
　本年７月に胸の苦しさ・息切れを主訴に当院に救急搬
送された。心エコー図検査上，びまん性左室壁運動低下
を認め，心不全増悪の診断で入院となる。
【既往歴】糖尿病，脂質異常症，右鼠径ヘルニア術後，
大腸ポリペクトミー後，胆嚢結石，胆嚢腺筋症，両眼白
内障術後
【家族歴】息子：肥大型心筋症
【生活歴】喫煙歴：なし，飲酒歴：なし
【入院時現症】
JCS 0，NYHA classⅢ
体温：36.0℃　血圧：93/74mmHg　脈拍：90bpm
心音：胸骨左縁第４肋間に収縮期逆流性雑音を聴取
（Levine Ⅱ度）
肺音：湿性ラ音を聴取
四肢：下腿浮腫を認める
【入院時血液検査所見】
＜血算＞
WBC 5300/μL　RBC 293×10４/μL
Hb 10.0g/dl　Hct 29.6%　Plt 14.7×10４/μL
＜生化学＞
TB 0.7mg/dl　TP 6.3g/dl　Alb 3.6g/dl　

AST 45U/L　ALT 17U/L　LDH 320U/L　
AMY 148U/L　Na 134mEq/L　K 4.9mEq/L　
Cl 100mEq/L　BUN 44mg/dl　Cr 1.4mg/dl　
Ca 8.8mg/dl　CK 228U/L　Glu 142mg/dl　
UA 12.6mg/dl　CRP 0.18mg/dl
＜凝固＞
PT 27.5sec　APTT 41.5sec　Fib 291mg/dl　
INR 2.48　D-dimer 1.4μg/dl　AT-Ⅲ 101%
＜心筋マーカー＞
CK-MB 18.7U/L　BNP 895.5pg/mL　
ミオグロビン 140.1ng/ml　トロポニンＩ 0.13ng/mL
＜血液ガス＞
pH 7.453　pCO2 29.3mmHg　pO2 218mmHg
HCO3‒ 20.2mmol/L
【入院時胸部レントゲン所見（図１）】
心胸郭比 65%，肺うっ血軽度，肋骨横隔膜角鋭
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図 1　胸部Ｘ線写真　心胸郭比 65％，肺うっ血軽度，
肋骨横隔膜角鋭
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【入院時心電図所見（図２）】
心拍数 106/min，心房細動，不完全右脚ブロック
【入院時心臓エコー】
大動脈径：32mm　左室径：46mm　左房径：47mm
心室中隔壁厚：11mm　肺動脈径：24mm
右室径：39mm　右房径：46mm　下大静脈径：17mm
左室後壁厚：10mm　左室拡張期径：48mm
左室収縮期径：35mm　左室短縮率：27％
左室駆出率：45％（Ｓ法）
心尖部・中隔・下壁基部の壁運動低下を認める。
僧帽弁逆流３＋　大動脈弁逆流２＋　大動脈弁狭窄－
肺動脈収縮期圧63mmHg，三尖弁逆流３＋
心膜貯留液：左室外側優位に最大21mmまで
胸水：両側に多量に認める，腹水あり
【冠動脈造影検査】※前回入院時施行
　左右冠動脈に有意狭窄を認めず
【入院後経過】
第１病日：低心拍出症候群（LOS）による Preshock の

状態であり，カテコラミン開始。
第７病日：Torvaptan7.5mgから15mgに増量。
第11病日：カテコラミンから離脱。
第25病日：血圧低下が持続しカテコラミン再開。
第53病日：高度房室ブロックを認め，体外式ぺーシング

開始。
第55病日：呼吸状態が悪化し，人工呼吸管理とした。
第68病日：植え込み型除細動付き心室再同期療法（CRT-D）

植え込み術を施行した。
第76病日：呼吸状態改善したため抜管し，非侵襲的陽圧

換気療法（NPPV）を開始した。
第112病日：循環状態改善し，カテコラミンから一時的

に離脱した。
第146病日：腎前性腎不全を認め，カテコラミン再開。
第211病日：LOS による多臓器虚血で死去。

Ⅱ．病理解剖により明らかにしたい点

・死亡に至った直接の原因の検討
・心筋障害の原因の検討

Ⅲ．病理解剖所見

【主要肉眼所見】
　身長155cm，体重52.2kg。体格正常。腹部膨満。眼球
結膜やや黄染。前胸部にペースメーカーおよび６cmの
瘢痕あり。右下腹部には６cmの手術瘢痕あり。下腿浮
腫あり。
　胸腹部切開で剖検開始。腹水は黄色透明で4100ml。
腹膜に軽度の線維化あり。胸水左200ml，右150ml。心
嚢液は黄色透明で600ml。屍血量550ml。
　心臓 480g，11×13×５cm（図３）。心肥大の所見。
心外膜に線維化を認める。左室壁厚 1.2cm。心室中隔
壁厚 0.8cm。右室壁厚 0.5cm。割面では心室壁の菲薄
化，線維化が見られた（図４）。肺動脈に凝血を認め血
栓症としたが，心臓内の血液も凝固しており脱水による
変化の可能性も考えられる。切り出し時の観察では心基
部側よりも心尖部側で線維化の率が高い所見であった
（図５，６）。今回は心尖部側を標本とした。組織学的に
は残存している心筋に錯綜配列が見られた（図７）。心
外膜にはリンパ球浸潤，線維化を認めた。冠状動脈の狭
窄は認められなかった。典型例に比べると心臓の重量が
やや少ないが，生前の経過が肥大型心筋症に合致するの
であれば拡張相肥大型心筋症として矛盾のない所見と考
えた。なお左室の心外膜直下には壁全層性にリンパ球が
浸潤している静脈や，内膜にhemosiderin-laden macrophage
の浸潤，血管増生を呈している静脈が見られ，拡張相肥
大型心筋症の特徴として良いのか，今後の研究課題と思
われた。
　左肺 265g，右肺 315g，著変なし。喉頭入口部に喀痰
が貯留していた。組織学的には左肺下葉，右肺下葉では
細気管支内に好中球の貯留が見られ細気管支炎とした。
　肝臓 985g，20×12cm。割面は顆粒状であり慢性うっ
血肝（にくずく肝）と考えられた（図８）。組織学的に
はうっ血を認めた。肺には心不全細胞が見られ慢性肺
うっ血と考えられた。脾臓，膵臓，腎臓，副腎著変な
し。陰嚢水腫あり。甲状腺 7.7g。萎縮している。

図 2　心電図　心拍数 106/min，心房細動，不完全右
脚ブロック
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図 5　心尖部の割面　線維化が見られる 図 6　心尖部ルーペ像　左心室の線維化が著明
（Azan 染色）

図 7　心臓組織所見　心筋細胞の錯綜配列
（HE対物20倍）

図 8　肝臓の割面　にくずく肝と考えられる

図 3　心臓肉眼所見　心肥大 図 4　心臓割面　内腔の拡張
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　食道粘膜は発赤していた。組織学的にはびらんを認め
た。胃体部小弯に0.8cmの潰瘍を認めた。組織学的に
は胃粘膜の消失とフィブリン析出を認めた。胃体部には
粘膜の発赤を認めた。小腸著変なし。横行結腸からＳ状
結腸には黒色便を認めた。
　大動脈の粥状動脈硬化は軽度。下大静脈著変なし。
　以上，生前の経過が肥大型心筋症に合致するのであれ
ば拡張相肥大型心筋症として矛盾のない所見と考えた。
心不全を基礎に衰弱死したかと思われる所見であった。
また，心臓，肺動脈の血液が凝固しており最終的には循
環不全を来したと思われた。
【病理解剖学的最終診断】
主病変
拡張相肥大型心筋症として矛盾なし（ただし過去の経過
が肥大型心筋症に合致していれば）
副病変
１．肺動脈血栓症
２．うっ血肝＋慢性肺うっ血
３．急性膵炎
４．両肺下葉細気管支炎
５．胃潰瘍＋胃粘膜発赤
６．食道びらん
７．粥状動脈硬化症
８．全身浮腫（胸腹水＋陰嚢水腫＋下腿浮腫）
９．甲状腺萎縮

Ⅳ．臨床病理検討会における討議内容のまとめ

・心筋症だと心筋重量が500g 以上になることが多いが，
本症例は480g であり，これをどう考えるか
　本症例では心筋の線維化が著明であり，心臓が肥大
しきれず，拘縮が起きていた可能性がある。
・腎臓に所見はあったか
　良性腎硬化症の所見があった。長年の高血圧があっ
た可能性は否定できない。
・腹水を4000cc と多量に認めているが，何が原因と考
えられるか
　心不全に伴ううっ血に加えて，循環不全に伴う虚血
性腸炎が原因になった可能性がある。

Ⅴ．症例のまとめと考察

　肥大型心筋症の経過中に，心筋壁厚が減少し，拡張型
心筋症様病態を呈した場合，拡張相肥大型心筋症とされ
る。しかし，拡張相肥大型心筋症は病歴の詳細が不明で
あることも多く，実際には拡張相肥大型心筋症と拡張型
心筋症の鑑別は難しいことが多い。そのため，拡張型心
筋症と診断されている症例の一部には経過を遡れば肥大
型心筋症の経過がある可能性があり，家族歴や超音波検
査の履歴があれば積極的に経過を遡ることが重要にな
る。本症例は30歳代に肥大型心筋症を発症し，その後長
期の経過にて拡張相肥大型心筋症に至り70歳代後半まで
生存したと考えられた症例である。
　文献的には拡張相肥大型心筋症では心臓の重量は　平
均 543g１），あるいは500～600g２）とされている。左室容
量は拡張型心筋症とほぼ同じで，右室容量は拡張型心筋
症より大きいとされる２）。左室壁平均 15.7mm，心室中
隔平均 19.3mm，右心室平均 6.7mm１），あるいは心室
壁厚12.4mm２）とされている。心尖部側が心基部側より
も線維化しやすいとされ１），線維化面積率平均40％２）と
言われる。背景の心筋には錯綜配列が見られる。心外膜
よりも心内膜優位に小円形細胞の浸潤もしばしば見られ
る２）。壁肥厚，拡張した異常血管が時に存在し，内膜ま
たは中膜の肥厚，または両方が肥厚する１）。本例は心筋
重量が若干少ないものの，他の項目においては拡張相肥
大型心筋症として矛盾しない病理解剖結果となった。
　最終的には心不全による低心拍出症候群で多臓器不全
に陥り死亡したと考えられた。また，難治性心不全の治
療にTorvaptan および CRT-Dを用いたが，効果が限
定的ではあるものの有用であった。
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