
104－（104）　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　イ欝　　少rl　　医　　討蓮虚　　　舞∫1ε｝矯き

大動脈をはじめ，動脈系の形成不全を伴つた
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　最近、動脈硬化症、高i血田三症，ゴ盲膜症などはっ隷り　　　，lll，切れが現われるようになった。

した原因的因子のない心疾患で，心肥大を示し，っい　　　　41年12月30日、咳1歎，前胸部痛が現われ，某鷹で心

にはうっ」血L側三心不全で死に到る一群の疾患の報告例　　　陰影の拡大と心電図に於て異常のあることを捌商藤れ

が，本邦においても次第に増加してきている1）2）3）4）5）。　　た。その後本堂小田内科を訪れ，外来加療で，rl覚症

これに対し霊に臨床方顧iで・醤発性心肥大idiopathic　　状1よ軽快したが，42年2月4Fl，精蹴のため入院し

cardiaC　hypertrOplly，特発憾心筋症idiOpathiC　my一　　た。入院時体格は中等大で栄養状態良好，四肢の形態

ocardiopatlly（cardiomyopa仁hy），1）rimary　myocar一　　異’常はないo爪床に軽度のチアノーゼを認めたc踵脈拍

dial　disease，特発想三心筋肥大idiopaし11ic　my【）cardia1　　数78で｝盤，1血1圧102ん8，呼吸数17回／分，胸部で心濁

hypertrophy等の名称が使用されているが，現在まで　　　音界は，噴1は右胸骨線タト1横指，上は簾三i肋間，～発三｝；L

の所・1臨床的，病理学的にはっきりした枠づけがなさ　　　左乳線より2・5横指外方。1穂診では，心尖に収縮期雑

れているとは言えない。従って出来るだけ多くの例に　　　音を軽度に聴取，舞に二大動脈膏分裂，肺は打聴論上癬

ついて，その病理形態的所見を観察し従来の心疾患　　’変がない。腹部では肝が一横指ふれるほか蓑変はなか

分類のcriteriaに照し会わせて，それ等に属するもの　　　った。入院50日で諸症状軽快し退院した。

を除外し得る場合のみ，．L記の診断名を使用し得るも　　　　検査所見：血液，　Hb　IO3，赤血球513万，色素係数

のと考える・　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1・0・白1血1球7・500，白血球分画の異常はない。工重L液化

　我々は剖検時に，心肥大，心筋肥大，心筋線維症と　　　学，Na　103，　K　4・3，　C1101，　Fe　143，総コレステロ

大動脈形成不全を伴った一例を帳告し，いわゆる特発　　　一ル222。月：1：機能，総蛋白8．0，A／G　1，5，モィレング

性心肥大を考える際の参考に供したい。　　　　　　　　　ラハト4・CCF（一）・TTT　2・9孕ZTT　8，4，　BSP　2％，

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　GOT　27，　GPT　273アルカリフォスフッター・ビ62。

　　　　　　　　　　症例　　　　その他，ワ氏反応（一），ASLO　166，　CRP（＿〉，　RA

　　21才　男　板金工　　　　　　　　　　　　　　　　　（一），Coombs（一），尿，便に著変はなかった。肝生検

　家族歴：母が”心臓ノイローゼ”ということで加療　　　では，病的変化を認めない。心臓カテーテル法では，

中であるが，父方母方の祖父駄父，妹（1人）に心　　　右室圧42灘μg／5惣加πg，右房圧12徽∬g／8㎜丑8，肺

臓疾患を思わせるものはない。　　　　　　　　　　　　　動脈圧42㎜π9／2吻雌9で右室圧の軽度の上昇な認

　既往歴：出産は順調，栄養は縫乳・麻疹3才時に経　　　めるのみであった。心電図上，右房Pと省脚プロレク

過，百日咳，耳下腺炎などの既往症はない。　　　　　　等が認められた。

　現病歴：生来健康であった。幼少時を涌じて心臓の　　　　退院後自宅療養をしていたが，4月中旬胸部痛と眼

異常を指摘されたことも，浮腫が生じたこともなく，運　　　痛があり眼科で緑内障の疑いということであった．そ

動等も普通に行っていたP4～5年前より運動時に・　　　の後自覚症状は特になく，夏には水泳もしていた。9
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∫］201ヨ，咳1歎，11i砒，　購があり，・睡炎として切除　1f鷹められたが，肉眼lll勺セこ纐微鏡的にもその瓢

術施行．その後症状は軽・映せず，1明200伽久総舗　 となる．血栓などは発見出来なかった・

院へ入院，セジラニド差速飽和で諸症状は・やや軽快し　　　　　　腹腔臓器

たがその1網び増悪口　　　　　　　　　構は1，200夢，・看≧イイ・に被膜は　巴騨kで1一醐の霜

　421ご11月3〔｝日，本学小田内科へ得入1塊。11【脚1》　前胸　　　　身腎il†1：央部に，　P”1ヒ大の範1111で表面が仙！1かに1陥凹してい

部痛，呼吸困難もあり，li〔ちにヂギタリスの使∫llを　　　る部がある。その衷面の被膜は糖衣状を呈し，割面で

開始する．人鵬酷L・脈撒132…鰍・・8／・，，顔　は，ほぼ乎雪大の1酬にわたっ曙しく【｝赫色萎継i三

面，下肢に浮腫がある。腹部では肝は3横指ふれる。そ　　　でZahn梗塞のi／k状な呈しているC耳真4）。

の他の”L見はほぼ前回入【塊時と同様。1nL液所見：Hb　　　　この融1を組織学的に検索したところ・梗塞巣のかな

105，赤」血L球455万，白愉L球8，400，血小板LO8，000，入　　　めセこ相＿1する部に限局性間！工増ク【酬1があり、その門脈

院後ジギタリス製剤，ネオフィリソ，マニトール等を　　　枝に器質化lnL栓を認めた。肝のその他の部はむしろ帯

使用したが・繊困難力～士隙，剛1脱亡した。　　鵡色で」燃に嚇働っ献態燃する・膿の型選
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　尋よ・や・や1艦月亟斗たに骸多イヒしているQ

　　　　　　　　　　剖検所見　　　　　　　　　　　脾臓はやや大で（180の，暗赤色うっ血f象を呈し1服

　外表；体格は中等大，栄騰状態良好，顔画i几1肢等異　　　　胤病η・は蹴いq

常なし．腹腔で刷難蘭購し轍約…ccほ踏れて　1獅・・1｛1　1と絶僻やi嚇齢…し畑副’献
いる。肝臓は剣状突起下4横指，モ4）他痔変なし，胸　　　から小指頭友の層llボい境界明瞭な使り園駁痕力～散布し1澗

腔では一鵬購しく1ぜ、大し肺を髄しているノ1、胸　囲か嚇し櫛1肌ている㈱‘5）・繍伐拗蹴

膜，心嚢等に異常はない，，　　　　　　　　　　　　　　塞厳近くの1爵小葉間動脈に111L栓の器質化を誌めるが，

　　胸腔臓器　　　　　　　　　　　その他の細こ著幽よなかった・
心臓は大きく当醐・歓の約：3倍㈹脚狽L　　・との1ゆ腹髄齢螂1螺｝い階1臓器存こ囎変

2）。全体に丸味を帯び，外膜はk休に肥棚し一一部糖衣　　　はなかった。

状罎している．醐，構，漉1は著しく撒して　心噸耀覗・冠状嚇の・罰に従ってlb働ブ

いるが謹脇よそ構どで尋よない。儲照漕欄プく　恥ク似．謙・その他の1継より鱒嘲肌杉・瓢

している（0．8αめが，左童｛構は拡張の強いためか，肥　　　行・った。

大1濡っきりしないα2α凶．5・・）．・禰，室とも限　・との糸牒，心馳体にわたり・槻則で扁部びまん

局性の壁の1肥廓認めらオ・ない詮体に，特に掘≦壁　｛生の線維化巣がみられた鰐鵬7）・その分徹

では外膜暦から筋周，内膜下にかけ，灰白色騨腿謙が　　　魁状動脈の逢行に沿い図示したものが図一1である。

所燦認めら泌。　　　　　　　線網躁は特繭下服捗㈱・多い・又この線維化巣
　厨室とも内膜の肥厚力経度にあり，特に左　捲底部　　　1よ，外膜…ド，筋謝内，心内膜下のいずれにも認められ

に肥職濁がやや強い。［嚇噺しい難1罐を認　た．図示したように前下徹の扮枝小劒醐漸鮮
め，各弁膜で閉鎖縁の臓の鵬を認める．冠状動脈　舳栓が」猷され，その類・徽に好中球浸瀾1心筋

の走行異常臆く，離的に内｝盗の狭窄謂爆もな　壊購の新魚羊な心徽塞像がみられた・その1也の部で

い。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　細胞漫澗は認められない。

　鋤脈は起始部よ扮岐部に箏1るまでその禰細　個切騰荊皇は月駄し規の核あるい醸ヲ繊を
く，壁は薄い。内膜は滑沢で硬化は軽度である（写翼　　　有するものがある（写頁8）。叉心筋線維には不規則

3）．その太さは、起始部43，5㎜（正常の78．5％），胸　な　旨肪イヒもみられ（写真9）・ヅルキγ工繍　…にまで

大動脈36・5㎜（同93・3タ6），腹大動脈24・2剛（同80・7　　及んでいるlilもある。心筋線維の糖蛋白体変性，ある

％），厚さは，胸大動脈0．9㎜（同75％），腹大動脈0．9　　いは異常物質の沈着を思わせる所見はなかった。

㎜（同8L8％）である。又その分枝である頸動脈，腹　　　　中隔及びその附近の心箋‘壁では個々の筋線維が不規

脳脈腎蜥もやや細く蝋憲い⑪しかし矧脈の　則礒り（脚・），そ鱒の部にびまん｛土線維化を

分岐異常はない。　　　　　　　　　　　　　　　　　みる部もあり，心筋線維の形成不全の所見と思われ

　　左肺は，形，大きさとも尋常，全体に圧辿されてや　　　る。

や退縮性であるが，滞試験搬，含購沖鞭，　次に冠糊り匠では・鴛述べた粉枝を除納腔閉
細では背剖刺弧勲ミ散在する．棚iは左肺と1まぼ　塞の部嬬められないカい心筋翻の纐獄撫拡
　同様の所見であるが，下葉辺縁に大豆大の小梗塞巣が　　　張性で、内皮下浮腫を思わせる所見がみら躍t，細動脈
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圓’い内膜肥原
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図一1・　　　　　　　　心　　筋　内　　廠　痕　分　；イIJ　図

平滑筋細胞も個々ばらばらに分離し，鯖全体の発育不　　　　　　　　　　　　　　　　考　　　綾

勉瀞・せ翻視である（写エ亀‘11，　12）・・　　　　1姻不明の心疾患1；1；，1901年，J・、，，，。1，d，ヒ（｝、1

　ホルマリン圃定10ヵ月後の左宛心筋を：再固楚して電　　　Iaverclin5）に，1こり始めて報告され，さらにkvy（1933）

顕的観察を行った所，微細構造ははっきりしないが・　　　7）の報告以来次鱒こ．慈の報告例が増加し，　イく邦1：おい

sarc。s・眠が増力llして集合しているのが調められた　　ても同様の蜘f・」にある。　Levy8）は’1｝肥大1心筋肥大，

（写輿14）、・　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　局所的心筋壊死，心筋内搬痕璽を共」通所見として認め

　心内膜は線維性｝二肥厚し・処によっrごは弾性線維σ）　　　ているの多くの報告者も同様な所見を葺忍めているが，

増殖の強い所もあるが，この所見は心内膜の一部に限　　　その原悶としてはっきりしたものは児繊し難く，必然

られ，その程度も心内膜線維臓｛性症i程高度ではなかっ　　　的にこの種の心疾患の名称，定義，分類に．関して掘；窪

た。又心内膜には・限局｛ゴ1三に盛り上った器慨化血榛や　　　のところ定説はない。名称として覗在争く使用されて

新しく形成された血栓も．みられる（写翼13）。所にょ　　いるのは，primary　myく）cardial　disea鼎（p．M．正）．，

り層状な呈した微小ll［L栓もみられた⑪　　　　　　　　　持発性心筋症）9），　idiOPatlliG　my〔〕C｛1rdial　fibm＄i510），

　大動脈の組織学的所見：全般的に各層とも薄いがII寺　　idiOpathic　cardiOmegalyU）等・Cある。

1こ1卜膜の発育が不良であり，平滑筋繍lilの発翻僚の　　D・vi・…）は10余例の報告を検討し，1姻不”肋、岬1

ため・弾性線維がやや糟になった印象を受ける・・　　　　炎としている群と，特発性心肥大としている群｝二分け

　その他の臓器の組織学的所見としては・上記の各臓　　　た。最近Se督el13）は特発性心筋症な分類し，1．　id1‘，Pa一

器の部において述べたものの1まか著変はなかった・　thi・，　IL・1・・cific　eti。1・鼠yと大男1馬1ゆ・1・1．憾鞭

以」・を総括した病理言蜥は次の通りである・　　　性のもの，代1誠掴三のもの，隣㈱こよるもの等始め

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ている。彼のあつめた216例にっいてみると，特発性

　　　　　　　　　病理網騨　　　　　のもの慨の74％鮪めているが源囚醐瞭力d，。，

1・及復した心内膜微小劇全と・小梗塞搬痕を多発し　　まで特発性心筋癌に入れるのは間題が膨三，う。同様鵠

た心筋繍91癌（60°の・心筋1獣・　　　　M・tti・座1y1・・も梅7搬，　。ウマ蝿の1継1の奇、』き・♪

2・大動脈の形成不金・　　　　　　　したものでも・心筋を一一く晦・渤・すものを特矧1心、

3・醐曙の難性纐・　　　　　　　搬｝冶め・この灘ではS・g・1とll舜髄見鰍馴，
4・右肺下漿の小出1皿性梗墨。　　　　　　　　　　　　　　れる。

5・肝榛の手鰍のZ・h・梗塞・　　　　　F・wler15）・6・は特発性心働走を，1）f・mUl、1，2）。。、、－

6・肝，脾，腎・肺のうっ血1・　　　　　　f・mili・1，3）・・d・ca・di・1　fib・。・1・・t・・i・，4），。d。my。．

7・腹水（300・・）・　　　　　　　　…di・1　fib・。si・・5）P。・tp・・t・・m　h・・rt　di…、・，に分
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類し，これ等を一次性のものとした。次に二次牲のも　　　環11匡害（賛韮：イく蓋≧を含詫∫）と先天1生代謝障轡の関与が推

のとして，1）ウイルス，リ．、ウ’マチ，ジフテリア等の　　　瀾される。

心筋炎，2）神糸：1筋疾患，3）膠原病，4）Sarcoid⊂）sis，　　　　冠循環障警としては，一く）には栓塞父は冠1盾環系の

5）amyloidf）5is，　6）1唾瘍，7）・代1謝【箪謎1’挙け‘ている、、　　　　形成不r1烈こ．kる梗疑〔1の形成であり，　4）う…・つには，い

その他の鞭1鵬・しそれぞれ独rlヴ）分類を行っている　　オ・ゆる冠脳酌な血液’ill，瀦平衡の破綻力堵えられる・

が，　多く1、1：【二述のF｛｝wk・i・ll；1るいlj：Se拭dの分類の　　　本例において，前述した様に心筋層内4）lllll勅1脈の：先天

い冒ずれかに属するものでL｛‘）る1，　　　　　　　　　　　　　　1杓1「多成不全イ伽旱lll［わせ署）所見も’セ）るc、　Buttヒ掛hy25）1よ冠

　’1・例にお1．・て11i在rliて・に検｛瀬した瀬W11内・『r：け，友隼　　　！助脈遜㌔の細小動脈で，　l　l　1膜のia滑筋の：辮しい増殖，間

数の．款性心筋疾趣よド記の」二うにいずオ1，もfl淀柿　　即）】謬原物質の増力il，これ等による動脈1梢叢の狸融

るロ　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　起した例を報告し，Tre慕er2ω，13arry2のも看il：ぼ同1栄の

　まずt【）xOplas1n‘｝sisに」二る心・筋炎を、｝：Pinkert｛川と　　　刃r見在II忍～～）た例嗜半1芝告している，，　Bishて〕p2B）は，動1脈内

Hellderson（1941）17）以来多くの報｛！lがあ1ハ　Paully　　膜の1】1且厚のある例を報告1．．ているn　Buttersby　l訊下の

1日）等はその所見力～特発｛生心筋症と｛遡1めて類似するIll｛例　　　　報告はい一1ドれも家蜘i勺にpl懇った、二とのほぼ儲実なfケll

をmyucardial　l‘）xQpla呂m幡熱として挙げごいる、，決　　　で，必ずし』本例と同・i：駐llする・二とは出恥ないが，示

驚的なil【li明法，1二1．ては，　m‘川鼎ln‘，cukllkmと紺織内　　　i1費琴、｝1る点力’争い，・

P呂・ud・，c岡の発見で、｛うるか，イ綱ではそのよう加』　　1幽こ棄的血液需帝網噛の破綻とじα才，心筋の酸索

のは発見劇昧かった．1績性のもの一・’・に・…ル　1腰の軸ド壕1，それが心筋の肥大嫌・！課とじ磁ず

性19）のもの，貧lnb　’電解’き’｛バラソスの障、督によるも　　　ることも疹えられる。本例の場合，動脈醐化症，｝1血

の，・F標物によるものは木例では否定出来る，、sarc（，i一　　圧症1弁H蔓症はみられず，しかも組織像は線維イ［二の少

dQsis，　Fiedlerの心筋炎は組織像からみても除外す；る　　　い所でも肥大び）みられた所から，まず…・次的に心筋肥

ことが出来るΩ神経筋疾患で，心の肥大、線維症ご併　　　ノが序狼三していた・二とも考えられる。それとともに本

、発し．た融もみら悩力洞例には，齢昧し，、　　例悶・いては・先瞬些1三べた脳麟縮や大動卿颪形劇く

　次に・nd。cardi・11　fibr・d・幽麟i5またはその1蝿連疾　全に」：つて鼎起・二された二二次ll勺代償的肥火も当然関

患としては，向iナ，心内膿肥厚の程度や，ド｝1状から考　　　厚しているであろうから，割検の時，弧では1】巴大そのも

えて本例と鑑別し碍るが，diffu離¢nd‘）my｛）cardial　　の犠ご盤じさせた因子の厳1空1な分析はもはや不可能であ

sclerosis20）のさ窯ざまの型が存在すること，つまり瞥　　　る6

発性心筋癩との間に繰々の移fl型の存在すること，又　　　　心筋願における線維化の1原凶としては，冠循環障警

endocardial　fibrf）elast｛，si3に成人型2Dと共に思藤期　　　の他i－，先天的な心筋代謝障警も考えられる。Kober一

型・・）の報告もみられるので，それぞれの枠づけの姻11∫　1・i・k29）等はidi。P・thic　c・rdi徽・鼠・1yの例の心筋線維

によっては両：雀fの間に明確な線が引けず，従って本例　　でsuC¢inic　dehy（lro騒闘aseの酒性低下を報告して

を，nd。my。、、・di・1・d・r。sl・の・　捌・，製として取扱　いる、，又F・・r・1・・3°）等は・多くの献の灘kl氏下な；言忍

うという考え方が成り、Z：たないわけではない、，　　　　　めたが，特にsuccinic　dehydr｛塘enasガとisocitric

　いわゆるMarfa11痕候群でarachnQ｛lactylyな示し　　　d。hydro9¢naseの1拓ミ少のあることを限1蜂している。

ながら大動脈形成不全な伴っている心肥大が報樹さ｝1　　　岡様をこ代謝陣、婆の存在を示唆するものとして，心筋

ているが・・）・・），本例では火！助脈中膜の変｛生備忍め励，　線維への種々の物質の瀦ズ融秘れる・河村蹴1驚

ず，。，achn・d・ctylyもみられない。繊1憾で齢襯　 診脚は心筋細泡・1・1に…lnで灘【二色に・a・illn　blu・

は口〃心臓神経症・’α）既1王鵬燭・っているが，1也の家　でr絶に染まる物質を・i忍めた・・その他・好塩望鮒三変性

族と共に精査が不「ff能であったため，家族1坐の心疾患　　　が児られたと言う報告も争いが，邪須33），間寓34）鐸叙よ

を全く否定することは繊＊iない、，甲状腺，副甲状腺，　　　この変性の本態を明らかにして，霧1ycopr〔♪tein変性

副腎など内分泌臓器の異常はllL織学1内，肉眼的に認め　　　（G－P変憐）と呼び，そ才’しは年金と共に増加する掻〔向

られなかった、，　　　　　　　　　　　　　　　　　　　があると述べている。倶し木例では，G－P変性はii忍め

　以上のように，種々な心疾患との比較検討によ1，現　　　られなかった、，その他familial　Garclk）myく｝pa出yにお

時点で本例の心臓病変は，いわゆる特発性心筋疲の範　　　いては，non－metachromatiC　polysaccharkle（Barry

疇に入るものと思われる。　　　　　　　　　　　　　and　Hall）27）や，　glycogen（Evance）鋤の沈着なども

　本例にみられる心筋層の変化，すなわち不規則びま　　みられると書う。FerranS謝は，心筋線維に，脂肪化

ん性線維症や梗蜜廠痕性線維症の形態発生に1よ，冠循　　　のないllでの脂肪の増加擁獅ている。本例において
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も，前述のごとく不規則な脂肪沈着を認めた。　　　　　ん｛生線維化，先天的と思われ為冠状1助脈細枝の異常，

　最近，特発性心筋症に対する眠顕的検索が行われつ　　　心筋の建行異’常のみられた・一例犠ゴ報告したD

つあり，以上の代謝障轡を示唆すると思われる所見が　　　　本例は将発性心筋症の範咄に人為～i）のと暫えられゐ

認められている。河村等31）は，生検例でsarcOplasmic　　が，岡時に大動脈の形1戎不金を伴r，て：「δり，　lllrl搬の形

reticulumの拡張，核周囲でのergastoplasmの発　　態発生について考察を加えた。

達，sarcoplasmの集合，このようなorganellaの周

囲での50～75A位の線維様構造物の出現，その部の　　　　本稿の要旨は第55回東京病翠ll集談会（Ill｛和4：1年121D

グリコーゲン顯粒の増加，胞状管状膜様構造，myelin　　　において報告した。

様の頼粒び）幽現をみている。Ferransも同様の線維様

構造物の出現，sa，c。、。1。eの数の増加一1・IUJ長，　cri、t。　　　　　　文　献

の消失を挙げている。叉ウイルス様構造物の出現も指　　　1）比江島一・畠。村上春雄。広沢背争吾・土屋　滋・安

摘している。我々もホルマリン固定10ヵ月後の材料に　　　　　田灘印・1｛1｛名晋一・：Primary　elld‘，myく｝cILr‘lial

ついてではあるが，電顕的にsarcosolユ1eの数の増加，　　　　sclerosisの一一・症例について，内科，18：1357，

腫脹を認めた。しかし電顕的検索を行りたものの多く　　　　1966，

は生検例であり，その本態が必ずしも物発性心筋症か　　　2）Murau，　S，，　Kawai，　N．　alld　IKuchi，　K．：Prlmary

どうか断定し難い場合も含まれている。　　　　　　　　　　　myoCardia1（liseaS¢，　Jap，　Circ匙u1，　J，，30：158・1，

　心内膜の肥厘は，心筋層における変化と同時に，あ　　　　　1966．

るいは心筋層の変化に続発して二次的に引き起こされ　　　3）Takatsu，’1’．　ancU｛awai，　C，：Idi叩athic　l隻W

たと考えられることが多い37）。本例のものは；特1こ，左　　　　　ocardiopathy，　Jap，　GircuL　J．，30：159正，1曾66．

室基底部に強く，拡張により二次的に肥厚したことも　　　の1（yogolq1，　M，　l　Two　autopsy　ca5esΩf　l〔1iol，：1

考えら才しる。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　thic　myocardial　fibmsis，　JaP．　Circul．　J．，30：

　又1最近特発性心筋症の病1丞1として，心筋に対する　　　　　1583，1966・

自象抗体の存在が問題とされているが38）3ω，木例にお　　　5）浅井1白：弘゜山本弘之助：多彩な」偽’ll惑図な轍した

いては検索されなかった。　　　　　　　　　　　　　　　　Primary　myocardi乏し1　diseaseの1剖検例，　l　l内

　以上本例における心筋1鱒および心内膜の変化の成因　　　　会誌，58：53，1969．

にっいて考察したが，本例においては更に火勤脈形成　　　6）Serbin・R・A・and　Cl弐。jnacld，β・：Idiし｝p融thic

不金をも伴っている。このような場合多くは心の肥大　　　　　cardiac　llypertroPlly，　New　En81alld　J．　M頓d．、

拡張を二次的に起してくる4°）が、本例の場合心所見そ　　　　　252110，1955，

の他により大動脈ヲi多成不全のみが…次性のものとも考　　　7）Levy，　R・L・and　Ro聯selot，　L．　N’L：Cardla¢

え難い。むしろ心筋の走行異常や冠状動脈細枝の異常　　　　　hyP¢rtroPhy　of　tmkn。wn　etk〕lo欝i盲1　y‘，u口驚

等，必ずしも後天的なものと言い難い所見が存在する　　　　　adults，　Am，　Heart　J．，9：178，1933，

ことを参照すると，むしろ本例は心臓及び大血管系金　　　8）Levy，　R，　L　alld　Von　Glalln，　W，　C，：Cardiac

体の先天的低形成状態41）と理解することもできよう。　　　　　hyPertroplly。f　ul11くnowll　cause，　Am．　Ileart

大動脈形成不全が，形成発育期における心の拍出最低　　　　J。28；714，1944、

下による二次的表現なのか，あるいは心と共に一次的　　　9）SymPosium；Clinical　recognitiQn　alld　lr鱒aレ

な先天的低形成によるものかは，現時点ではもはや不　　　　　mellt　Qf　P「ima「y　myocardiahlisea3e，　Cir一

明である。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　culation，32：828，1965．

　以上本例を通じ，特発性心筋症のあるものにおい　　　10）SymPosium　on　idioPathic　myocardiaUibrosis

ては，先天的又は心血管系の形成発青期以前より内在　　　　　and　allied　diseases，　Jap・Circul・J．，30：1575，

する条件が，心肥大を招来するひきがねとなる場合の　　　　　1966・

あることを指摘したい。　　　　　　　　　　　　　　11）Ueda，　H・：ldiQpathic　cardiome艦aly【md　ond｛⊃－

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　myQcardial　fibrosis，　Jap．　Heart∫。，9：1，1968，

　　　　　　　　　　結論　　　　　12）Davies，　R．　R．，　M・・v。1，　R．　J．、、d（｝。，、、v，鼎，

21才の男性で臨床的に1姻不1り1の心肥大を呈しi秦l　　P・D・：1｛・a・tdi・ea…f・・kn。w・・ti。1。gy，

覚症状が現われてからほぼ1力年の経過で死亡し，剖　　　　　Am，　Heart　J．，57・・546，1951．

検時に，両室の拡張，心筋肥大，心筋層の高度のびま　　　13）Sege1，　J．，　Harvey，　W．　P．　and　Gurd，　T，こDi．
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　　　agnosis　and　treatment　of　prlmary　myocardial　　　　Walsh，　J，　J．　alld　Btu℃h，　G．　E，：Virus－1ike

　　　disease，　CirculatiQn，32：837，1965．　　　　　　　　　　particles　in　the　heart　of　a　patient　with　ca1・－

14）Matti11鼠ly，　T．　W、：The　clinical　collcept　Qf　　　　diomyopathy，　Anl．　Hear亡J．，69：327，1965．

　　　primary　myocardia1〔Usease，　Circulaしion，32：　　　31）Kawamura，　K，　alld　Hayashi，　K．：Ultrastructu1・－

　　　845，19β5．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　al　aspects　of　myQcardial　diseases　of　tlnknown

15）Fowler，　N．α；Classificati（，11　alld　clifferellci邑L且　　　　　etiolo窟y，　Jap．　Circu1．　J，，30：1575，1966，

　　　ciiagnosis　of　the　nlyocarくliopathy・Pro理r・Car－　　　　32）　｛曙享，ド：　：il：三・4τ自り．卜地㌦滞㌃良1二・7【1∫禽ノ〔』気・．・．④●マ乞田島埼友・味

　　　diovasc・Dls・，7；1，1964・　　　　　　　　　　　　　　田保彦：1悔発性心筋症，臨床，22：813，1967．

16）Fowler3　N，0．　alld　GuerQn，　M．；Primary　　33）Nasu，　T．；Glycoprotolll　d¢g¢neration　of　mus－

　　　myocardial　disease；Circulati‘m，　32：830・　　　　　　　cl巳fib¢r，　Acta　Path、　Jap，，12：315，1962．

　　　1965．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　34）Mamiya，　N．：C‘）ntributions　t（，　the　studies　on

17）Pi置1kerto1㍉H・alld　Hellder呂on，　R・⊂｝・：Adμ正t　　　　　glyc〔】1）rotein　degellerat1（，110f　heart　muScle，

　　　toxoplasmosis，　J．　Anler。　Med・Ass・，116：807，　　　　　M嬉d．　J、　Shillsh聖．l　Ulliv，，7：173，1962．

　　　1941・　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　35）Evan呂，　W・：Familial　cardi⑪11ユe傷aly，βrit．　Heart

18）Paulley，　J。　W．，　Greel1，　W．　P．　D・and　Kan難，　E．　　　　」、。11：68，1949．

　　　P．：Myocardial　l：oxoplasm【｝3is，　Br1しIle量1rt　J・，　　36）Ferran目，　V．」，，　Hibbs，　R．　G．貫Wa1311，　J，　J・ξmd

　　　18：55，　1956．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　欝urch，　G。　E，：Cardi（，myopathy，　¢ir1・110sis　of

19）Alexallder，　C・S・：Idiopathic　lleart　disea呂鱈・　　　　　the　liv¢r　and　doP〔⊃sitg　of　a　：fib1・Illar　poly－

　　　Am．エMed．，41：213，1966・　　　　　　　　　　　　　鶉accha1・ide，　Am，　J．　CardioL，171457，1966．

20）Lynch，　J・B・and　Watt，　J・lDiffuse　elldQ－　　37）Davies，　J・N・R；Some　consid¢rations　regar－

　　　myocardlal　sclerQsis，　Brit．　Heart　Jり19：173，　　　　　dillg　obscur¢．　diseases　affectiag　the　mural

　　　1957．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　endQcardiun1，　An玉．　Heart　J，，59　：60Q，　1960．

21）Dysol1，β・C・and　Decke聖’，　J・P・；EndQcardia1　　　38）Sanders，．　C．　V．：Prhnary　nlyoc乙しrdial　disease；

　　　fibroelastosis　ln　the　adults，　A．　M，　A．　Arch．　　　　Tho．presence　l）f　boしm（1鰐amma　globulin　in

　　　Pathり　66；190，1958．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ventricular　nluscle　（abstracts），　8irculat圭on，

22）Auld・W・正L　R・and　WatsQn・H・：Fibroelastosis　　　　28：797・19局3・

　　　of　the　heart　in　adolescence，　Brit．　Heart　J．，　　39）Fletcher，　G．　F．　and　Wenger，　N　K，：Autoim－

　　　19：18611957巳　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　mune　sヒし【dies　ill　patients　with　primary　my－

23）Whitfield，　A．　G．　W．；Myocarditis　and窺01’tic　　　　ocardial　disease，　Circulation，37：1032，1968．

　　　11ypoPlasia　in　　arachnQdactyly，　Lancet，　2：　　　　　40）　工keda，　K．：HyPoplasia　of　the　aQrta　as　a

　　　1386，　1951．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Possible　cause　｛｝f　cardiac　failur巳，　正》linn¢sota

24）Van　Buchen・F・S・P・；Arachnodactyly　heart，　　　　Mにdり16：172，1933・
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ネや　　　Circulation，20：88，1959・　　　　　　　　　　　　　　41）Von　Rlto6k，　S・：Uber　die　I．lypoplasie　des

25）Battersby，　E・．J・and　Glenller，　G・G・：FamHial　　　　Arterl娘nsystems、　Zeitscll・f・klin　Me（し，61：

　　　cardiomyopathy，　Am．　J，　Med・，30：382，1961・　　　　　32，1907，

26）Treger，　A、　a1、d　Bloul、t，　S，　G．：Familial　ca写【

　　　di。my。P。しhy，　Am．　hea，t　J。70・40，1965，　　　　　　　願説明

27）1ヨarry，　M　and　Ha11，　M・：Famillal　cardio一　　写真1心臓前面，全体にやや球状。

　　　myopathy，　Brit．　Heart　J・，24：613，1962・　　　　　写真2　心臓右側面，お室の拡張を示す。

28）Bishop，．J，　M，　and　Jones，　E．　W．：Caridiomy一　　写真3大動脈p

　　　opathy　in　four　members　of　a　family，　Brit．　　写真4肝臓，左上がZahn梗塞肖【1。

　　　heart　J．，24：715，1962．　　　　　　　　　　　　写真5腎臓の梗塞搬痕。

29）Kobernick，　S　D．　and　Mandel1，　G，．H．：Succinic　　写真6心筋周内線維化東，　x　100。

　　　　dehydrdgenase　defficiency　ill　idiopalic　cr一　　写真7　同　上，×100。

　　　　diomegaly，　Amer、　J、　Path，，43：661，1963・　　　　　写真8　心筋肥大置核の変形が藩明5　x　400。

30）Hibbs，　R，　G．、　Ferrans，　V．　J，，　Black，　W，　C．，　　写真9やや不規則な脂肪沈瀞（黒色部），　Sudan皿
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　　　　染色，×40。　　　　　　　　　　　　　　　　　写真13　心内膜における器質化lnL椀，×200。

写真10　心筋の走行異常，x100。　　　　　　　　　　　写真14心筋層蹴顕像，3arcosOlneの増加集‘†，

写真11　心筋溜内の細動脈枝における内皮下浮腫，　　　　　　　×4200。

　　　　×400。

写真12　心筋層内の細動脈の平滑筋線維の解離，

　　　　×2000　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（ll弼零04．M1二3）j17卜1　，受fも1っ
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