
はじめに

心膜欠損症は，剖検症例の0.01％に確認されるまれな先天
性心疾患で，その生前診断は必ずしも容易ではない1,2）．今
回，心臓CTが診断に有用であった，僧帽弁前尖のクレフト
を合併する右側心膜欠損症の1例を報告する．

症　例

症　例　60歳代後半，男性．
主　訴：呼吸困難感．
既往歴：胃潰瘍．
数週間前より，臥位で増悪する呼吸困難感と湿性咳嗽を自

覚するようになった．近医で吸入β刺激薬を処方されたが，
改善が乏しいため当科を紹介受診した．

意識は清明で，体温36.7 ℃，血圧112/62 mmHg，脈拍72
回/min・不整，酸素飽和度98％（室内気）であった．結膜
に貧血や黄染を認めず，頸静脈に怒張なく呼吸音も清であっ
た．心音では，I音・II音の減弱・亢進や過剰心音は認めな
かったが，心尖部にLevine 3/IVの収縮期駆出性雑音を聴取
した．腹部は平坦・軟で，腸蠕動音は正常であった．下腿浮

腫はなく，四肢の動脈触知も良好であった．
心電図は，不完全右脚ブロック，心房細動であった．胸部

X線写真による心胸郭比は67％で，少量の両側胸水が貯留
し，肺血管陰影は増強していた．血液検査では，ヒト脳性ナ
トリウム利尿ペプチドが251 pg/mlと上昇を認めたが，その
ほかに特記すべき異常はなかった．心エコー図では，左室駆
出率は60％で左室壁運動異常はなかった（図1）．左室拡張
末期径59 mm，左室収縮末期径37 mm，傍胸骨左室長軸像
で，計測された左房の前後径は79 mmと著明に拡大してい
た．僧帽弁前尖のクレフトによる高度の僧帽弁逆流があり，
三尖弁逆流から算出した収縮期肺動脈圧は50 mmHgと推定
された．当初は，僧帽弁前尖のクレフトによる高度の僧帽弁
逆流に起因した慢性心不全の増悪と診断した．フロセミドと
硝酸イソソルビドの投与で自覚症状は軽快し，胸水は消失し
た．

しかし左室に比して左房の拡大が著明であり，高度の僧帽
弁逆流症と心房細動以外に心疾患の合併があるのではない
かと疑った．そこで他の心疾患の精査および冠動脈の評価目
的で，心房細動ではあるが比較的心拍数は安定していたた
め，血行動態の安定後に心臓CTを施行した．水平断層像で
左側の心膜は薄い構造物として明瞭に描出されていたが，右
側の心膜は不明瞭であり，その部位に左房と一部右房が突出
していることが判明した（図2）．右側の心膜欠損を疑い側臥
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要　約

心膜欠損症はまれな先天性心疾患で，その生前診断は必ずしも容易ではない．今回，心臓CTが心膜欠損の診断に有用で
あった1例を報告する．症例は60歳代後半の男性で，呼吸困難感を主訴に当科を紹介受診した．当初は，僧帽弁前尖のク
レフトによる高度の僧帽弁逆流に起因した慢性左心不全の増悪と診断したが，心臓CTの水平像で，不明瞭な右側心膜とそ
の部位に突出している左房が判明した．右側臥位で撮影した胸部X線写真で心陰影の著明な右側偏位を認めたため，最終
的に僧帽弁クレフトを合併した右側心膜欠損症と診断した．
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位で胸部X線写真を撮影したところ，右側臥位で心陰影の右
側偏位を認めた（図3）．心臓カテ－テル検査では，左右の冠
動脈に有意な狭窄を認めなかった．左室造影で壁運動異常は
なく，左室駆出率は59％で，Sellers III度の僧帽弁逆流と著
明な左房拡大を認めた．

最終的に，僧帽弁前尖のクレフトによる高度の僧帽弁逆流
を合併した右側心膜欠損症と診断した．心不全をきたした高
度の僧帽弁逆流症であり，左室拡大と心房細動も認めている
ため弁形成術の適応があると考えられた．しかし患者の希望
により，外科手術を行わずに内服加療の継続で経過観察して
いるが，現在のところ，さらなる収縮末期径の拡大や左室駆
出率の低下を認めておらず，3年以上にわたり心血管事故も
発生していない．

考　察

本症例は当初，僧帽弁前尖のクレフトによる高度の僧帽弁
逆流に起因した慢性心不全の増悪と診断した．しかし心臓
CTで不明瞭な右側心膜が判明し，最終的に僧帽弁前尖のク
レフトを合併する右側心膜欠損症と診断した．著明な左房拡

大には僧帽弁逆流および持続性心房細動に加えて，心膜の部
分欠損が寄与している可能性がある．

一般に心膜は壁側心膜と臓側心膜で構成され，大血管・横
隔膜・胸骨などに強く付着することにより，心臓の過度な移
動を防いでいる3）．この心膜が先天性に欠損する病態が心膜
欠損症で，左側欠損が70％，右側欠損が17％で，完全欠損
はまれである1,2）．心膜欠損症例の約30％に，動脈管開存・心
房中隔欠損・ファロー四徴症・僧帽弁狭窄・僧帽弁逸脱・大
動脈二尖弁など他の先天性心疾患を合併することが報告さ
れている4-6）．本例は心膜欠損では比較的まれな右側心膜の
欠損で，僧帽弁前尖のクレフトを合併していた．僧帽弁クレ
フトは心内膜床欠損/房室中隔欠損にしばしば合併すること
が知られている7,8）．われわれの検索した範囲では，心膜欠損
症に僧帽弁クレフトが合併した例は過去に報告されていな
い．

心膜欠損症の生前診断は，必ずしも容易ではない1,2）．完全
心膜欠損や大きな不完全心膜欠損例では胸部X線写真にお
ける心臓の偏位が診断契機になるが，小さな不完全心膜欠損
例では通常撮影で異常を認めることは少ない4-6）．側臥位で
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図1　心エコー図．
傍胸骨左室長軸像（A）と心尖部四腔像（B）で，左房は著明に拡大している．
傍胸骨左室短軸像では僧帽弁前尖にクレフト（C，矢印）が確認され，高度の
僧帽弁逆流が存在する（D）．
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撮影した胸部X線写真で心臓の患側偏位から診断すること
ができるが，同疾患を疑わなければ側臥位で撮影する機会は

限られている．心エコー図検査では，左側心膜欠損の場合，
左側臥位で中隔の奇異性運動と左室後壁の過大運動があり，
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図2　冠動脈コンピュータ断層撮影．
左側の心膜は薄い構造物として明瞭に描出されている（矢印，A：上位レベル，
B：上位レベルの拡大，C：中位レベル，D：下位レベル）．一方，右側の心膜は
不明瞭で，その部位から左房と右房の一部が突出している（矢頭）．

図3　胸部X線写真．
側臥位の胸部X線写真は気管と脊椎の位置関係から若干斜位になっている可能性があるが，右側臥位（左）では，仰臥位（中央）や左側臥
位（右）と比較して心陰影が右側へ偏位している．
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右側臥位で改善することが報告されている9）．しかし本症例
のような右側心膜欠損症の場合，心エコー図の基本体位であ
る左側臥位では左側心膜に心臓が保持されるため，異常を検
出することは困難であると予想される．本症例でも確定診断
後に心エコー図を再検したが，体位による中隔の奇異性運動
や後壁の過大運動の出現を確認できなかった．心膜欠損自体
で自覚症状を呈することは少なく，その他の合併症がなけれ
ば予後は良好と考えられる2,6）．一方，突然死10）や大動脈解
離11）を生じた症例も報告され，血行動態に悪影響を及ぼす
場合は人工素材や牛心膜を用いた心膜形成術を行うことも
ある12）．なお他の先天性心疾患を合併した心膜欠損例では，
その合併疾患により予後が決定されると考えられる．

近年，画像技術の発達とともに，CTや磁気共鳴画像を用
いて心臓の解剖学的な評価を行う機会が増加した6,13,14）．特に
CTはその優れた空間分解能と濃度分解能により，95％で心
外膜が同定できると報告されている14,15）．本症例においても
冠動脈CTの水平断層像で不明瞭な右側心膜とその部位に突
出する左房と一部右房から，右側心膜欠損症を疑うことがで
きた．一般的に右房や右室周囲の心膜である右側心膜は容易
に確認できるが，左室側壁や後壁の描出は困難なことが少な
くなく，左房の一部は心膜に覆われていないことが報告され
ている16）．左側心膜欠損例では心エコー図検査で特異的な所
見が得られることを考慮すると，CTによる心膜評価は本例
のような右側心膜欠損症でより価値を有すると考えられる．
なお，本症例の左側の心膜は，単純CTでも十分に確認する
ことができた．

結　語

僧帽弁クレフトを合併した右側心膜欠損症の1例を経験し
た．その診断には心臓CTが有用であった．
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