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　　　TQ　determille　the　clinical　significence　of　12－1ead　electrQcardiography（ECG＞，24－hour　Holter　monitorillg，

and　body　surface　potential　maps　in　assessing　cardiac　involvement　in　familial　amyloid　polyneuropathy，　we

examined　65　patients．　ECG　revealed　various　abnormalities，　among　which　cardiac　conduction　disturbances

were　common．　The　incidence　of　complex　conduction　disturbances，　QS　pattern　ill　right　precordial　leads，　and

Iow　voltage　ill　limb　leads　increased　with　progression　of　the　neurolog　lc　disabilities，1n　addition，　decreased　R

wave　voltage　in　leads　V5　and　V6　appeared　in　the　majority　of　the　patients　who　presented　two　l　or　Iess　ECG

abnormalities．　Although　24－hour　ambulatory　ECG　monitoring　demonstrated　various　arrhythmias　which　were

not　detected　by　12－1ead　ECG　alone，　they　proved亡o　be　transient，　showing　no　correla亡ion　betwee且their　severity

ancl　the　neurologic　Inanifestations．　In　QRS　isQpotential　and　isQchrone　maps，　the　mean　values　of　the　positive

potential　were　significantly　lower　and　ven亡ricular　activatiQn　t｛me　was　more　prolonged　in　the　advanced　stage

of　the　patiellts．　QRST　isointegral　maps　of　advanced　patiellts　showed　a　large　negative　area　and　a　small　positive

area　over　the　anterior　and　lateral　chest．

　　　In　conclusion，　in　patients　with　familial　amyloid　poiyneuropathy，（1）decreased　R　wave　in　leads　V5　and　V6

in　12－1ead　ECG　is　useful　to　detect　cardiac　involvement　in　the　earliest　stage，（2）the　precise　prognostic
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武　田　　　正

　　　　　　　　　　　　　　＿　　　　　　　　　　　腸，胃生検組織を用いて免疫組織化学的に診断された
　　　　　　　　1緒　as　　　　AL（原発性）。，。イドーシ。12例（年齢53～75歳

　家族性アミロイドポリニューロパチーは下肢に初発　　平均64±6歳，Ax　5例，　Aλ7例，血清ならびに尿中

する末梢神経障害，自律神経症状，胃腸症状ならびに　　M蛋白陽性例10例）について12誘導心電図および心

心病変などを主症状とする常染色体優性の遺伝形式を　　エコー図検査を，健常者50例について体表面電位図検

示す全身性アミロイドーシスである1）一：｝。本症ではほ　　査を施行し対比検討した。

ぽ金例に心病変がみられ，しばしば多彩な伝導障害，　　B　12誘導心電図検査

徐脈性不整脈に起因すると考えられるAdams－Stokes　　　通常の方法により，家族性アミロイドポリニューロ

癌候群を来す4）”11｝が，他の全身性アミロイドーシス，　　パチー65例，ALアミロイドーシス12例に施行した。

特にAL（原発性）アミPtイドー一・シスとは異なり，末　　また，前者のうち35例については経時的検査（観察期

期に至るまで心不金を合併することはまれであること　　間1ヵ月～6年4ヵ月，平均2年4ヵ月）を行った。

が知られている3）4）12⊃。従って，これらの不整脈の出現　　C　24時間Holter心電図検査

に留意することは家族性アミロイドポリニ＝　・一　Ptパチ　　　フクダME製QR1100あるいはマルケット製8500ホ

ーにおける心病変の管理の上で極めて重要と考えられ　　ルターレコーダーの2チャソネルレコーダーを用いて

る3）13｝14）。本研究では家族性アミロイドポリニューロ　　家族性アミPイドポリニューロパチー16例に施行し，

パチー患者における12誘導心電図，24時間Holter心　　これらの内13例については観察期間2ヵ月～3年6力

電図および体蓑面電位図検査の意義について検討した　　月（平均1年8ヵ月）の経時的観察を行った。

ところ，若干の知見を得たので報告する。　　　　　　　D　体表面電位図検査

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　装置はフクダ電子製VCM3000を用い，家族性アミ
　　　　　　　II対象および方法　　　　。イドポリ。。一。．，チ．2。伽施行した．醸面87

A対象　　　　　　　　　　点よりサソプリソグ間隔1msecで記録し，　QRS等電
　対象は儒州大学医学部第1内科およびその関連施設　　位図，等時線図およびQRST等面積図を作製して以

で1970年から1992年の期間に精査した畏野県在住の家　　下の指標を算出した3°〕31｝。①QRS波の最大電位

族性アミロイドポリ＝ユーPパチー患者65例（男36例，　　（Rmax），最小電位（Smin），②QRS時間（QRSd），

女29例，16～76歳平均46±13歳）である。これらの　　③心室興奮伝達時間最大値（VATmax），④QRST

内53例は本邦最大の集積地である上水内郡の出身　　面積の最大値，最小値，（IQRSTmax，　IQRSTmin），

者1401fi，であり，そのほか宮田村，飯山市，丸子町の出　　⑤等面積図で健常者の平均値より一2SD以上の偏位を

身者n・）を含む。家族性アミロイドポリニューロパチー　　認める誘導の総和を，異常を認めた電極数で除した値

の診断は，陽性の家族歴，臨床像と胃，直腸，腓腹神　　　（ΣQRST／n）12｝。

経あるいは腹壁脂肪組織からの生検を施行し，アミロ　　E　心工コー図検査

イド沈着の証明により確定した。心アミロイドーシス　　　家族性アミPtイドポリニューロパチー44例，　ALア

の診断は，65例中30例において心内膜心筋生検あるい　　ミロイドーシス10例に施行し，Mモード心エコー一・　ewか

は剖検により確定，他の35例では①心アミPイドー　　ら通常の方法33〕により，左室心筋重蚤（LVM），左室

シスに特徴的とされる右側胸部誘ng　QSパターン，肢　　内径短縮率（％FS）を算出した。

誘導低電位差などの心電図所見16）“19），②テクネシウ　　F　統計処理

ムー99m一ピロリン酸心筋シソチグラフィーによるびま　　　結果は平均±標準偏差であらわした。2群間の数値

ん性の心筋の陽性描画2°）”24），③断層心エコー図にお　』の比較はunpaired　Student’s　t　test，　chi　square　test

ける心筋エコー輝度の増強95，『2e），の3つのうち2つ　　あるいはFisher’s　exact　testを用いて行い，危険率5

以上の所見の存在により心アミロイドーシスと診断し　　％以下を有意差あり，と判定した。

た。末梢神経障害の重症度はCoutillhoら2）に従い，
以下の、うtr．hmaLt‘．　S，。9，1，多発神経炎鍛，・　　　III結　果

下肢に限周している状態，Stage　II：同病変が上下肢　　A　臨床所見（Fig．1）

に及んだ状態，Stage　m：広汎な末梢神経障害のため　　　経過中うっ血性心不全を来した頻度は，家族性アミ

臥床を余儀なくされている状態。なお，心筋および直　　Pイドポリニ＝一一ロパチー（65例中5例，8％）に比
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家族性アミロイドーシスの心電図所見
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　Incidence　of　congestive　heart　failure　is　significantly　higher（panel　A）and　that　of　Adams－Stokes　syndrome　is

lower（panel　B）in　patients　with　AL（primary）amyloidosis　than　in　familial　amyloid　polyneuropathy，　Patients

with　familial　amyloid　polyneuropaしhy　show　s｛gni丘cantly　lower　left　ventricular　mass（panel　C）and　s王ightly

greater　percent　fractional　shortening　of　the　Ieft　ventricle（panel　D）than　in　patients　with　primary　amyloidosis，

FAP＝familial　arnyloid　polyneurQpathy；AL＝AL（primary）amyloidosis．

してALアミロイドーシス（12例中9例，75％）では　　一シス（12例中4例，33％）に比して家族性アミ・イ

有意（p＜0．01）に高値を示した。一方Adams一　　ドポリニューロパチー（65例中33例，51％）では軽度

Stokes発作は，家族性アミロイドポリニ＝一ロパチー　　高値を示した。なお，　ALアミロイドーシスでみられ

65例中15例（23％）に認められ，いずれもペースメー　　た伝導障害の内訳は，第一度房室ブロックのみ，第一

カー治療を必要としたのに対して，ALアミロイドー　　度欝室ブロック＋左脚前枝ブPック，第一度房室プロ

．シスでは1例もみられなかった（p・く0．01）。また，　　ック＋不完全右脚ブロック，第二度房室ブpaック

心エコー図上，家族性アミロイドポリニューロパチー　　（Wβnckebach型）十完全盾脚ブPtック，がそれぞれ

ではALアミロイドーシスに比して左室心筋重最は有　　1例ずつであった。また，肢誘導低電位差の頻度は，

意に低値（236gvs　327　g，　pく0．05）を，％FSは軽　　ALアミロイドーシスでは家族性アミロイ、ドポリニュ

度高値（37％vs　33％）を示した。　　　　　　　　　　一ロパチーの約2倍であった（25％vs　11％）。

B　12誘導心電図所見　　　　　　　　　　　　　　　　　一方，右側胸部誘導QSパターソあるいはpQor　R　wave

　心房細動，粗動等の調律異常の出現頻度は，ALア　　progressionは，いずれも過半数の症例にみられた。

ミμイドーシスでは12例中5例（42％）であったのに　　（ALアミロイドーシス75％，家族性アミロイドポリ

対して，家族性アミロイドポリニュ”－P－〈チーでは65　　ニューロパチー61％）（Fig．2）。

例中7例（15％）と有意（pく0．05）に低値を示した。　　Table　1に家族性アミロイドポリニューロパチー患

何らかの伝導障害のみられた頻度は，ALアミロイド　　者の12誘導心電図異常の出現頻度と末梢神経障害の重
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                         Fig. 2 12-lead electrocardiographic findings.
 Patients with AL (primary) amyloidosis have a significantly higher incidence of rhythm disturbances than
those with familial arnyloid polyneuropathy (panel A), Prevalence of conduction disturbances is slightly higher

(panel B) and that of low voltage in limb leads is lower (panel C) in patients with familial amyloid polyneur-
opathy than in patients with AL (primary) amyloidosis. There is no significant difference in the incidences of

right precordial QS pattern andlor poor R wave progression between both patients (panel D). Other abbrevia-

tions as in Fig. 1.

Table 1 12-lead electrocardiegraphic abnormalities in relation to neurologic disabilities

      in patients with FAP
Stage

  I II III Total(n :22) (n=:23) (n=20) (n =65)
QS in Vh V2 ･ 8(36) 8(35) 9(45) 25(38)
PRWP 6(27) 6(26) 3(15) 15(23)LAD 8(36) 9(39) 8(40) 25(38)Low voltage 2 2 3 7(10)

Complete AVB 1 1 4 - 6(9)

Atrial fibrillation O 1 1 2(3)
The numbers in parentheses indicate the ineidence of abnormalities in 12-lead electrocardio-

gram. AVB=:atrioventricular block ; CLBBB =complete left bundle branch block ; CRBBB=:
complete right bundle branch block ; FAP= familial amyloid polyneuropathy ; LAD :left axis

deviation ; LAH =left anterior hemiblocl〈 ; LVH =Ieft ventricular hypertrophy ; PRWP =poor
R wave progression in right precordial leads ; SSS=sicl〈 sinus syndrome.

'



家族性アミロイドーシスの心電図所見

症度との関連を示す。病期の進行につれて，右側胸部　　経障害の重症度との関連を示す。一般に，Stage　II，

誘導QSパター一ン，房室ブロック，完金右脚ブロック　　IIIではStage　Iに比して複数の伝導障害の出現頻度が

の頻度は増加する傾向を示すのに対して，右側胸部誘　　増加する傾向がみられた。

導poor　R　wave　progressionの頻度は減少した。　　　　　12誘導心電図の経時的観察を施行した35例中21例

　Table　2に家族性アミロイドポリニューロパチー患　　（60％）で1ヵ月から6年4ヵ月の間に所見の変化が

者の12誘導心電図における伝導障害の組合せと末梢神　　認められた（Table　3）。それらは個々の症例により

Table　2　Colldtlction　disturbances　in　12－lead　electrocardiograms　in

　　　　　relation　to　neurologic　disabilities　in　patients　with　FAP

Stage

　　I　　　　　　II　　　　　　III

（n＝22）　　　　（n＝23）　　　　（n＝20）

1°AVB　alone　　　　　　　　　　　　1　　　　　　2　　　　　　3

1°AVB十LAH　　　　　　　　　　　　1　　　　　　1　　　　　　0

1aAVB十CLBBB　　　　　　　　　　O　　　　　　2　　　　　　2

1°AVB十CRBBB　　　　　　　　　　1　　　　　　1　　　　　　0

11”　AVB　alone　　　　　　　　　　　　O　　　　　　1　　　　　　0

Complete　AVB　alone　　　　　　　　O　　　　　　1　　　　　　0

Complete　AVB十LAH　　　　　　　　O　　　　　　O　　　　　　l

Complete　AVB十CRBBB　　　　　　O　　　　　　O　　　　　　2
CLBBB　alone　　　　　　　　　　　　　　O　　　　　　　2　　　　　　　1

CLBBB十SSS　　　　　　　　　　　　　　O　　　　　　　1　　　　　　　0

CRBBB　alone　　　　　　　　　　　　　O　　　　　　2　　　　　　2

LAH　alone　　　　　　　　　　　　　　2　　　　　　2　　　　　　0

LAH十SSS　　　　　　　　　　　　　　1　　　　　　0　　　　　　0

Abbreviations　as　in　Table　1，

Table　3　Serial　changes　in　12－lead　electrocardiogyams　in　21　patients　with　FAP

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Initial　　　　　　　　　　　　　　　　　Follow・uP

NO．　Age　Sex　Stage　　　　　12－lead　ECG　　　　　Rv6（mm）　　　　12－lead　ECG　　　　　Rv6（mm）Time　interval（month）

1）43　F　　I　SsS，　LAD，　LAH，　QS　in　V1～V3　　4　　1°AVB，　CRBBB，　RAD　　　　　　　4　　　　15

2）60MII°AVB，LAD，LAII，QSinV1～V415　SSS，LAD，LAH，QSinV1～V4　6　　12畠
3）38F　IWNL　　　　　　　　　　　3　Atria田utter，　IRBBB，　LAD　　　2　　　76
4）39　F　　I　LAD　　　　　　　　　　　　　　　　12　1RBBB，　LAD　　　　　　　　　　　　12　　　　64

5）26M　I　PRWP　　　　　　　　　　　　7　Complete　AVB，　LAD　　　　　　5　　　64．

6）53F　I　LVH，　PRWP　　　　　　　　　g　I°AVB，　LVH，　PRWP　　　　　5　　　ユ2

7）36MII　I°AVB，　CRBBB，　LAD　　 5SSS。　Complete　AVB　　　4　　12
8）60MII　I°AVB，　LAD，　QS　in　Vl～V3　51°AVB，CLBBB，LAD，QSinVトV4　4　　12
9）33M　II　LAD，　LAH，　PRWP　　’　　　　3　1°AVB，　CLBBB、　LAD，　QS　in　V1～V4　3　　　26

10）67MII　CRBBB　　　・　　　31°AVB，　CRBBB，　LAD』　　2　　12
11）54M　II　WNL　　　　　　　　　　　　g　I“AVB，　CLBBB，　PRWP　　　　5　　　62
12）41　F　　II　I°AVB，　LAD　　　　　　　　　　　2　　r　AVB，　CRBBB，　LAD　　　　　　2　　　　63

13）51　F　　III　I°AVB，　LAD，　QS　in　V1、～V3　　　7　CQmp［eteAVB，　LAD，　LAH、QS㎞Vl～V3　　7　　　　56

14）40　F　　III　I◇AVB，　QS　in　V1～V3　　　　　　6　　1°AVB，　CLBBB，　QS　in　V1～V4　　4．　　　16　’

15）38MIII　I°AVB，CLBBB，　LAD，QSinV1～V4　5　SSS，　CLBBB，LAD，　QSinV1～V4　3　　12・

16）37　F　　III　QS　in　V1～V3　　　　　　　　　　　7　A仁rial且brillation，　QS　in　V1～V3　．6　　　　24

17）41　F　　II1　1°AVB，　QS　ill　V1～V3　　　　　　4　Cornple亡e　AVB，　QS　in　V1～V3　　3　　　　12

18）79M　m　LAD，　PRWP，　Low　voltage　　　7　1°AVB，　LAD，　PRWP，　Low　voltage　5　　　12

19）63MIII　LAD　　　　　　　6　Atrial　fibrillatiQn，　LAD，　LAH　51　12
20）49　F　　III　rAVB　　　　　　　　　　　幽　　4　Complete　AVB，　LBBB，　LAD　　　5　　　　12

21）36M　III　WNL　　　　　　　　　　　　g　PRWP，　Low　voltage　　　　　　3　　　1

RAD＝right　axis　deviation；WNL＝　within　normal　limi’ts．0しher　abbreviations　as　in　Table　1，　　　　　　，
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　　　38・year・01dwoman　with　farnilial　amyloid　polyneurQpathy，　Fig．4　Serial　challges　in　12－1ead　electrocar・

　　　There　are　only　a　few　abnormalities，　such　as　right　axis　diogram　in　a　54－year・01d　mall　with　familial

　　　deviation　and　decreased　R　wave　in　leads　V5　and　V6　at　amyloid　polyneuropathy。　At　initial　study，ユ2－

　　　initial　study．　Complete　right　bundle　branch　block，1eft　Iead　electrocardiography　shows　n◎signifi・

　　　anterior　hemiblock，　fir＄t　degree　atrioventricular　block，　cant　abnormalities　other　than　nonspeci丘c

　　　alld　QS　pattern　in　leads　V3　and　V4　developed　and　R　wave　　intraventricular　conduction　delay．　Voltage

　　　in　Ieads　V5　and　V6　became　markedly　decreased　66　months　of　R　wave　in　lead　V6　was　O．9mV．　Complete

　　　after　the　initial　examination．　Ten　months　Iater，　she　deveト　1eft　bundle　branch　block，丘rst　degree

　　　oped　syncopal　attacks　in　association　with　atrial　flutter　atrioventricular　block，　and　left　axis　devia・

　　　with　marked　bradycardia　so　tha重：apermanent　pacemaker　tiQn　developed　74　months　after　the　illitia】

　　　was　implanted．　　　　　　　　　　　　　　1　　　　　　examination．

様々であったが，各種の伝導障害，右側胸部誘導QS　　かった6例中5例と最も高率に認められ，また他に全

パターン，poor　R　wave　progression，肢誘導低電位　　く心電図異常のみられなかった3例全例で認められた

差などの新たな出現が主体を占めていた（Fig．3，4）。　　（Table　3）。

また，経蒔的観察の結果，家族性アミロイドポリニュ　　　なお，12誘尊心電図上のSv1＋Rv5あるいはv6と

一ロパチー一では病初期より左側胸部誘導V5，　V6のR　　LVMとの間に相関はみられなかった。

波高が右側胸部誘導のS波の深さに比して低値（10　　C　24時間Holter心電図所見

mm以下）を示した。この左側胸部誘導R波減高は，　　　洞機能不全症候群，房室ブPtック，上室性あるいは

初回観察時12誘導心電図上複数の異常所見がみられな　　心室性不整脈など種々の心電図異常が認められた
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Table　4　24－hour　Holter　electrocardiographic　findillgs　in　relation　to　neurological　disabil－

　　　　ities　in　patients　with　FAP

Stage

　I　　　　　　　　II　　　　　　　　III　　　　　　　TQ松1
（n＝＝3）　　　　　　　　（n＝＝9）　　　　　　　　（n＝4）　　　　　　　　（n＝16）

SA　block　　　　　　　　　O　　　　　　　　1（11）　　　　　　0　　　　　　　　1（6）

SN　dysfしmction　　　　　　1（33）　　　　　　2（22）　　　　　　1（25）　　　　　　4（25）

SVPC　　　　　　　　　　　1（33）　　　　　　8（89）　　　　　　3（75）　　　　　　12（75）

PSVT　　　　　　　　　　　2（67）　　　　　　3（33）　　　　　　0　　　　　　　　5（31）

VPC（Lown　class）
　　　1　　　　　　　　　　　　　　　0　　　　　　　　　　　　3（33）　　　　　　　　　0　　　　　　　　　　　　　3（19）

　　　21（33）001（6）　　　3　　　　　　　　　　　　　　　　0　　　　　　　　　　　　　1（11）　　　　　　　　　　2（50）　　　　　　　　　　3（19）

　　　4a　　　　　　　　　　　　　　1（33）　　　　　　　　　1（11）　　　　　　　　　0　　　　　　　　　　　　　2（13）

　　　4b　　　　　　　　　　　　　　1（33）　　　　　　　　　2（22）　　　　　　　　　1（25）　　　　　　　　　4（25）

IeAVB　　　　　　　　　　O　　　　　　　　l（11）　　　　　　0　　　　　　　　1（6）

II”AVB（Wenchebach）　　　0　　　　　　　　　3（33）　　　　　　1（25）　　　　　　　4（25）

Complete　AVB　　　　　　1（33）　　　　　0　　　　　　　0　　　　　　　　1（6）

AV　dissociatiQn　　　　　　O　　　　　　　　O　　　　　　　　1（25）　　　　　　1（6）

The　numbers　in　parentheses　illdicate　the　incidence　of　abnormalities　in　24－hour　Holter

electrocardiographic　エnonitoing．　PSVT＝paroxysrnal　supraventricular　tachycardia；

SA　blQck＝sinoatrial　block；SN　dysfunction　・sinus　node　dysfunction；SVPC　・＝　su・

praventricular　premature　contraction；VPC＝ventricular　premature　contraction、　Other

abbreviations　as　in　Table　1，

（Table　4）。これらのうち2例では，｝lolter心電図　　および正（r＝　O．82，　p＜0，001）の相関が認められ

検査によりめまいの原因が洞機能不全舵候群，完全房　　た（Fig．6）。なお，家族性アミロイドポリニ＝・一ロバ

室プロ〃によるものと判明した。しかし他の症例で　　チーでは12例（60％）に数ヵ所にピークのみられる

はそれらの心電図異常はいずれも一過性であり，患者　　multipolar　pattemが認められた。この出現頻度は宋

も無症状であった。また，それらの不整脈と宋梢神経　　梢神経障害の進行に伴い高値を示し，Stage　II以上の

障害の重症度との間に明らかな関連はみられなかった。　症例では高率（71％）にみられた。一方，健常者の内

D　体袈面電位図所見　　　　　　　　　　　　　　　にはmultipOlar　patternを呈した例は1例もなかった。

　1QRS等電位図：家族性アミロイドポリニュー
。・チ．ではQRS襯より右側胸音3が負，左側胸部　　　　w考　察

が正のパターンをとり，左脚ブPック様の電位分布を　　A　家族性アミロイドポリニューロパチーの12誘導心

示した。また，重症例ほどRmaxは有意に低値を，　　　電図所見

Sminの陰性電位は高値を示し，　QRSdは延長した　　　心アミロイドーシスの12誘導心電図所見と病理学的

（Fig．5）。　　　　　　　　　　，　　　　　　　　所見に関しては，従来より種々の報告16〕－19）34）“ny39）がみ

　2QRS等時線図：家族性アミ・イドポリニ＝一　　られる。田野原351によると，　AL（原発性）アミロィ

ロパチーではVATmaxは末梢神経障害の重症例ほど　　ド・一一シスでは心室筋へのびまん性のアミロイド沈着に

有意に高値を示した（Fig．5）。　　　　　　　　　　　よると考えられる肢誘導低電位差や右側胸部誘導QS

　3　QRST等面積図：Stage　Iでは健常者と同様の　　パターソあるいはpoor　R　wave　progressionなどの出

パターソを墨したが，Stage　IIでは右前胸部が負，左　　現頻度が高率であり，不完全房室ブロック，左軸偏位

前胸部が正のパターソを示し，Stage　IIIでは極大が左　　がこれに続くといわれている。心アミロイドーシスで

側足方に移動する傾向にあった。IQRSTmaxは重症　　しばしばみられる心筋梗塞様パターンの発生機序につ

例ほど有意に低値を，IQRSTminの陰性面積は高値　　いて詳細は不明であるが，病理学的検討より心筋内細

を示した。また，ΣQRST／nと％FS，左室心筋重彙　　小動脈へのアミロイド沈着による心筋壊死，線維化の

との間にそれぞれ有意の負（r＝－0．90，p＜O．OO1）　　ほか左脚へのアミPイド沈着の進展などが一一因と想定
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Fig，5　Comparison　of　the　mean　values　of　indexes　derived　from　bocly　surface　potential　maps　in　20　patients　with

familial　amylQid　polyneuropathy．　IQRSTmax篇maximal　value　of　QRST　isointegral　maps；IQRSTmin＝　mini・

mal　value　of　QRST　isointegral　maps；QRSd＝QRS　duration；Rmax瓢the　maximal　pQtential　during　the　QRS

wave；Smin篇the　minimum　potential　during　the　QRS　wave；VATmax＝maximal　value　of　ventricしIlar　activa・

tion　time。

されている16）19）4°）。また，Jamess4），　Bloor‘i｝，　Kaplan　　より重要な役割を果たしているものと推察される。

ら421は，ALアミPイドーシスでは刺激伝導系へのア　　　今回の検討では，　ALア．ミPイドーシスと家族性ア

ミロイド沈着は，洞房結節や心房筋では房室結節から　　ミロイドポリニューロパチーの間で症例数に隔たりが

His－Purkinje系に至る部位に比してより高度である　　みられたが，前者では後者に比して左室心筋重蚤は高

と述べている。さらに鬼頭ら43）は，家族性アミロイド　　値を，左室収縮指標は低値を示したこと，さらに肢誘

ポリ＝ユーロパチーにおいても洞房結節において最も　　導低電位差の頻度が約2倍であったことなどより，

アミロイド沈着が著しく，房室結節，His束のアミロ　　ALアミロイドーシスでは作業心筋へのアミロイド沈

イド沈着は比較的軽度であると記載している。　　　　　着がより高度であるとする従来の見解3）49）が裏付けら

　一一般に，家族性アミ’Pイドポリニューロパチーでは　　れた。これに対して，家族性アミロイドポリニューロ

右側胸部誘灘のQSパターン，　R波減高のほか刺激伝　　パチーではALアミロイドー一シスに比して伝導障害の

導系金体にわたるアミロイド沈着，変性およびこれら　　出現頻度がやや高率であり，末梢神経障害の進行につ

に分布する自律神経系の障害“）－4a｝　vr起因する広汎な　　れてより複雑な複数の伝導障害，右側胸部St導　QSパ

伝導障害が高頻度に認められる。一方，本症では，肢　　　ターソおよび肢誘導低電位差の頻度の増加3）6）1°｝が確認

誘導低電位差を示す頻度は低く3）5）6）1°），これは作業心　　された。

筋へのアミロイド沈着が比較的軽度である21）23｝28）‘7）‘s）　　　さて，家族性アミロイドポリ・・ユーロパチーは一・re

ためと考えられている。したがって，ALアミPイド　　に病変の進行が比較的緩徐であり，心病変に関して早

一シスと家族性アミロイドポリニューロパチーの心電　　期から来期まで観察可能な場合が多い23）28｝’S7｝4B）5°）’52｝。

図異常の相違は，病期の違いも一因であるが，心臓の　　池田らfi｝10）は，長野県在住の本症患者の12誘導心電図

それぞれの部位におけるアミロイド沈着様式の差異が　　を経時的に検討した結果，右側胸部誘導のR波減高と
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　　o　　δ　3°°　4°°　Z°e　　整脈がみられた例では心ア“・イドーシスを示唆す

盟，誹臨凝鷲讃諸1儲欝を来・た例の大半は・・あ…は・b嚇醗不整脈
patients　with　familial　amyloid　polyneuropathy．　　を呈しており・Holte「心需図所見は予後と密接な関

ΣQRST／n　is　inversely　correlatecl　with　percent　frac．　　連を有していた。一方・家族性アミロイドポリニュー

tional　shortening（panel　A）and　positively　correlat・　　ロパチーでは心室頻拍や洞機能不全症候群を認めたが，

ed　with　left　ventricular　mass（panel　B）・　　　　　　　平均23ヵ月の観察期間中死亡例はなく，本症の予後に

％FSi：pe「cent　f「acti°na1・h・・te・i・g・LV　mass　＝＝　対するH。1t，，心電図所見の意義については不明であ

left　vent「’cula「mass． @　　　　　。た．　E，ikss。nらs・e：t，家旋1生ア，。イド約。。．

深いS波（≧25mm），左側胸部誘導（V5，6）のR　　ロパチー16例にHolter心電図検査を施行し，　Holter

波滅高（≦10imn）がより早期にみられる所見であり，　所見と治療法との関連について論じた。彼らによると，

臨床病期の進行につれてこれらが顕著になるとの興味　　本法では12誘導心電図に比して洞機能不全症候群，房

深い成績を得た。今回さらに症例数を増加して検討し　　室伝導障害，上室性および心室性不整脈の検出頻度が

た結果，V5，6のR波減高は，初回観察峙複数の心電　　より高率であり，前二者の不整脈の存在はペースメ・一・

図異常が認められなかった症例や全く心電図異常の認　　カー治療の選択に有用であったが，後二者については

められなかった症例の大半で最初に出現する異常所見　　一過性かつ無症状のため特別な治療を必要としなかっ

であった。しかも，テクネシウムー99m一ピロリソ酸心　　た。また，　Hong』ら11）は，家族性アミロイドポリ＝

筋シソチ，断層心エコー図，心筋生検などの諸検査の　　＝一一Pパチー16例を対象として経時的なHQlter心電

結果からこれら全例で心病変の存在が強く示唆された　　図検査を実施し，心室壁への高度のアミPイド沈着を

ことより，本所見は家族性アミロイドポリニューロバ　　来した進行例の中には新たに重症心室性不整脈を呈す

チーの心病変の早期診断上極めて有用と考えられた。　　る症例が存在することを報告した。

このR波減高の出現機序については来だ不明であり，　　　今回の検討の結果，従来の報告と同様に，Holter

今後症例の蓄積と諸検査との対比による解明が墾まれ　　心電図検査により12誘醇心電図検査ではみられなかっ

る。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　た種々の不整脈が検出された。しかし，澗機能不全症

　なお，今回の検討では家族性アミロイドポリ＝＝一　　候群や完金鷹室プロヅクを呈した数例を除ぎ，大半の

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　両者の和は必ずしも心筋重螢を反映しない可能性があ
　　　　　　　　　　　’／　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ると考えられた。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　B　家族性アミロイドポリニュー鷹パチーのHolter

　　　　．・　　　　　　　　　　　　　　　　　　心電図所見

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　シス27例および家族性アミPイドポリニューロパチー

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　6例を対象として本検査を施行し，注目すべき結果を

　　　　　　　　　　　　　　　　　　Lv　　　得た。すなわち，前者でLown分類3以上の心室性不

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　る心エコー図所見を高率に伴っていた。また，心臓死
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症例ではこれらの不整脈の出現は一一過性で患者も無症　　線維化が再分極異常を惹起するのに対して，肥大型心

状であり，自律神経異常の関与がうかがわれた。しか　　筋症では心筋の錯綜配列や細小動脈病変などの病理学

も個々の不整脈の重症度と病期との間に明らかな関連　　的構築異常の結果，より高度の再分極異常を来し，悪

性は認められなかった。したがって，Holter心電図　　性心室性不整脈を生じやすいと述べている。今回の検

により検出される各種不整脈の臨床的意義にっいては　　討により，家族性アミPイドポリニューロパチーでは

現時点では不明といわざるを得ず，電気生理学的検査　　大動脈弁膜症と同様に，ΣQRST／nは心重量と相関し

や，より長期の経過観察による詳細な検討が必要と考　　たほか，さらに心機能の重症度評価にも有用であるこ

えられる。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　とが示され，心筋へのアミロイド沈着およびそれに伴

C　家族性アミロイドポリニューロパチーの体表面電　　う線維化が心室の再分極異常を生じる一因であること

　位図所見　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　が示唆された。第三に注目すべき点は，従来の報告55｝

　体表痴電位図は，体表面心電図変化の検出に際して　　と同様に家族性アミロイドポリニューロパチーでは

通常の12誘導心電図よりも有用であるといわれ，左室　　QRST等面積図で璽症例ほど高率にmultipolar　pattern

肥大30），心筋梗塞31），Wolff－Parkinson－Wliite症候　　が出現したことである。このmultipolar　patternの出

群53｝などの解析に用いられてきた。最近，等電位図の　　現頻度は肥大型心筋症では30～40％と報告されてお

ほか等面積図が広く使用され，心電図データの分析や　　り56），今圓検討した家族性アミPtイドポリニューロバ

心筋梗塞，透析時54）tCみられる悪性不整脈の発生と関　　チーのそれ（60％）とは著しい対照を示している。

連する再分極過程の電気的不均衡（electrical　disparity）　　multipolar　pattern　ei心室局所における電気的不均衡

検出の試みが行われている。従来，心アミgeイドーシ　　によるもの57闘と解され，心室性不整脈発生との関連

スの体表面電位図所見55｝に雷及した論文はほとんどみ　　が論議されている。前述した通りe）11），家族性アミロ

られていない。本研究により，心病変の確認された家　　イドポリニューPパチーも含めて心アミロイドーシス

族性アミロイドポリニューロパチーでは体表面電位図　　では経過中しばしば重症心室性不整脈が出現し，特に

上種々の異常所見が存在し，末梢神経障害ならびに心　　ALアミロイドーシスではこれらによる突然死もまれ

筋病変の程度と密接な関連を有していることが明らか　　ではない9｝こ，とが知られている。したがって，QRST

となった。すなわち，第一に，QRS等電位図で陽性　　等面積図におけるmultipolar　patternの出現と心室性

電位が低値を，陰性電位が高値を示し，QRS等時線　　不整脈の出現および予後との関連を明らかにすること

図で心室興奮伝達時間は著しく延長していた。これら　　は臨床的に意義が深く，今後さらに詳細な経時的観察

は，末梢神経障害の重症例で軽症例や中等症例に比し　　が必要と考えられる。

てより囎であ・た・一般に嫁灘アミPイ1’ポリ　　　　v結　語
ニューロパチーでは心筋へのアミロイド沈着は臨床病

期と並行して増加する281と報告されている。したがっ　　　長野県在住の家族性アミPイドポリニ　＝L　一ロパチー

て，本症のQRS等電位図，等時線図で得られた異常　　患者を対象として12誘導心電図，24時間HQIter心電

所見は心筋内へのアミロイド沈着や線維化と関連して　　図および体表面電位図検査を施行し，本症の心病変に

いると考えられた。第二は，QRST等面積図で一電　　おける診断的意義について検討した結果，以下の結論

極あたりの再分極異常の程度を反映するΣQRST／n32）　　を得た。

が重症例で高値を示し，左室心筋重鑑，左室収縮指標　　　1　12誘導心電図では伝導障害の出現頻度が高率であ

との問にそれぞれ有意の相関を認めたことである。　　　り，末梢神経障害の進行につれてより複雑な複数の

Hiraiら32）は，大動脈弁狭窄症および大動脈弁閉鎖不　　　伝導障害，右側胸部誘導QSパターンおよび肢誘導

全症などの肥大心を対象として体表面電位図検査を施　　　低電位差の頻度の増加が確認された。また，左側胸

行した結果，ΣQRST／nと左室心筋重董との間に正相　　　部誘奪（V5，　V6）のR波減高は本症の12誘導心電

関を認めた。さらに，肥大型心筋症では肥大が軽度で　　　図異常のうちで最も早期に検出される所見である場

ある病初期よりΣQRST／llは増加しており，再分極　　　合が多く，心病変の早期診断上極めて脊用と考えら

過程の電気的不均衡がより著しいことを明らかにした。　　れた。

彼らはこの理由として，大動脈弁膜症などの左室圧負　　2　Holter心電図検査により種々の不整脈が検出さ

荷あるいは容量負荷疾患では心内膜下の灌流の減少や　　　れた。しかし大半の症例では不整脈の出現は一過性
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　であり，個々の不整脈の重症度と臨床病期の間に関　　病学会（1992年10月高松，1993年10月福岡）ならびに

　連性は認められなかった。　　　　　　　　　　　　第10回日本心電学会（1993年9月名古麗）で発衷した。

3　体表面電位図検査の結果，QRS等電位図，等時
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　謝　　　辞
　線図およびQRST等而積図より得られた諸指標の

　異常と臨床病期との間に密接な関連が認められ，、本　　　稿を終えるにあたり，御指導，御鞭捷をくださいま

　症の重症度評価に特に有用であると考察された。　　　　した信州大学第1内科関口守衛教授に深謝いたします。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　また，本研究に関して終始御指導をいただきました信

　本論文の要旨は，第81圓日本内科学会（1984年4月　　州大学第1内科本郷　実講師，体表面電位図所見につ

福岡），第491亘旧本循環器学会（1985年3月東京），第　　いて御助言をいただいた同木下　修博士ならびに第1

3圓欧州心臓ペーシングシンポジウム（1985年6月ト　　内科循環器班の諸先生方に厚く御礼申しあげます。

レモノリス，スペイン），第40回および41回日本心臓
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