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は じ め に
最初皮膚の疹ミ患と考えられていた強皮症（ｓｃｌｅ-

ｌ’ｏｄｅｒｍａ）のうち，心，肺，腎，消化管等の内臓諸

器 官 の 病 変 を 伴 う も の が 知 ら れ ， 以 後 こ れ を 全 身

性強皮症（ｓｙｓｔｅｍｉｃｓｌｅｌｙｏｄｅｒｍａ）あるいは進行
性全身性硬化症【φΓｏｇｌ・ｅｓｓｉｖｅＳｙｓｔｅｍｉｃｓｅ】（２１・ｏｓｉｓ１），
ＰＳＳ）などと呼び，病変が皮膚に限局するものと

区別しており，今やＰＳＳの診断の主眼はむしろ
内臓病変に置かれるのが常である．
ＰＳＳの心病変にかんしては，病理所見２）３）ある

いは生理機能６）７）１１）の面から検討した報告が多数
み ら れ る が， ベ ッ トサィ ド に お ける 心 所 見 の 把 握
に は な お 困 難 を 感 じ る こ と が 稀 で な い ． こ れ は
ＰＳＳが肺血管，心外膜，心筋，心内膜等を同時に

またさまざまな程度に冒し得るという事実に起因

すると思われる．そこで著者らはこの観点に立っ
て，その臨床像を再検討してみた．

対 象
１９６７年９月から１９７３年２月までの５年５ヵ月

の間に，東大物療内科に入院したＰＳＳ２５例のう

乱 臨 床 上 明 ら か に 心 病 変 を 伴 い ， し か も 著 者 ら
が 心 音 図 ， 超 音 波 心 エ コ ー グ ラム （ Ｕ Ｃ Ｇ ） 等 の

ｌｉｒａｐｈｉｃｓｔｕｄｙを行い得た症例について検討した．

症 例
症例１：Ｍ．Ｓ．，３４才，♀
１９６９年レイノー症状出現．１９７０年より多発性

関節痛あり．関節リウマチとしてステロイドの服
用 を 開 始 ， ま た こ の 頃 よ り 手 指 の 皮 膚 の 硬 化 に 気
付く．１９７１～２年微熱，時に高熱のエピソードを
繰り返し，運動時の動悸，息切れを訴えるように
なった．

胸部レ線写真で左第２弓の突出，心電図で右室
肥大，心音図は第２肋間胸骨左縁（２Ｌ）で肺動脈

駆出音（ＰＥｊ）とｎ音肺動脈成分（ＨＰ）の充進をみ
る（：ｌ゙ ｉ`ｇｕｒｅ１）．

症例２：｝-Ｉ．Ｈ．，２６才，♀
１９６４年レイノー症状出現，この頃より時々高熱

が１，２週間続くことがあった．１９６５年多発性関
節痛，体重減少．１９６８年頃より運動時の動悸を，
１９７１年には呼吸困難も訴えるようになり，咳敷が

出現．１９７２年左前胸部全体に，呼吸運動に従って
増減する錐で刺されるような痛みが約３週間続き，
微熱を伴った．またこの頃より安静時にも動悸，

呼吸困難を生ずるようになった．手指に２ｌｃｒｏｓｃｌｅ-
ｒｏｓｉｓをみる．

胸 部 レ 線 写 真で両下肺野に線維症，左第２弓の
著明な突出があり，心電図は右室肥大，心音図で
はＨＰの著しい完進がみられ，検査中一過性に三

尖弁閉鎖不全雑音（ＴＩ）が出現した（Ｆｉｇｕｒｅ２）．
この患者は，呼吸困難が次第に増強し，１９７３年

２月に入り常時ＴＩを，また時に奔馬調が聴かれ

るようになり，２月１５日死亡しすこ．
剖 検 で， 高 度 の 癒 着 性 心 外 膜 炎 ， 右 心 お よ び 肺

動脈幹の拡張と肥厚，肺の著明な線維症（ｈｏｎｅｙ-
ｃｏｍｂｌｕｎｇ）等がみられた．肺の組織像で，小動

脈の著しい内膜肥厚のため，血管内腔の狭小化あ
るいは閉塞がみられる．

症例３：Ｅ．Ｋ．，４６才，♀
１９６８年レイノー症状および運動時呼吸困難が出

現．１９７０年多発性関節炎，また開口障害を自覚．
１９７１年暮から数カ月間発熱が続き，呼吸困難が増

強した．１９７２年右第２指の疼痛に続いて壊死巣
を生じ，これを切断手術，右第３，４指もこれに
続いた．
胸部レ線写真で左第２弓の突出を伴う著明な心

拡大．心電図は右室肥大．心音図で４ＬにＴＩ，
３Ｌ１ε１ｔｅｒａｌに肺動脈駆出音と強大なＨＰ，それに軽

度のＧｒａｈａｍＳｔｅｅｌｌ雑音（ＧＳ）をみる（：Ｆ` ｉｇｕｒｅ３）．
この症例のＵＣＧは，拡張末期のＲｖｄｉｍｅｎｓｉｏｎ
が４２ｍｍで右心腔の拡大があり，三尖弁前尖エ
コーはＥ点での開放が遅れ，拡張期後退速度も遅

く，右室流入抵抗の増大を示唆する（Ｆｉｇｕｒｅ４Ａ）．
また，肺動脈径が３９ｍｍと大きく，肺動脈弁エ
コーはｄｉａｓｔｏｌｉｃｐｌａｔｅａｕを示すが，いずれも著し

い肺高血圧に対応する所見である（：Ｆｉｇｕｒｅ４Ｂ）．

僧帽弁前尖は一見僧帽弁狭窄のそれに似すこ動きを
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しており，肺高血圧に関連した拡張期の左室への
流入異常を考えさせる（Ｆｉｇｕｒｅ４Ｃ）．
この患者は，１９７３年になり右心不全の症状が

増強し，６月２０日死亡した．
症例４：Ｒ．Ｓ．，２６才，♀
１９６５年レイノー症状出現．１９６８年多発性関節

進行性全身性硬化症の心病変

痛．１９６９年発熱に伴い激しい動悸を覚えた．この
頃より体重減少あり，ますこ手指のａｃｒｏ・５（；ｌｅｒｏｓｉｓ
を指摘された．１９７０年暮より運動時の動悸があり．
１９７１年２月呼吸困難が出現，胸部レ線写真で心包

液貯溜を思わせる心陰影の拡大をみたため入院．
Ｆｉｇｕｒｅ５は入院４．５ヵ月後のもので，心陰影は
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．（２１ｒｅａｊｕｓｔ１２１ｔｅｒａｌｔｏ３Ｌ），
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ｓｉｇｎｓｏｆｅｘｔｒｅｍｅｐｕｌｍｏｎａｉｙｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ．

Ｃ：Ｍｏｔｉｏｎｏｆｔｈｅａｎｔｅｒｉｏｒｌｅａｎｅｔｏｆｔｈｅｍｉｔｒａｌｖａｌｖｅｒｅｓｅｍｂｌｅｓｔｈａｔｏｆｎｌｉｔｒａｌｓｔｅｎｏｓｉｓｗｈｉｃｈｓｕｇｇｅｓｔｓｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ
ｉｎｎｏｗａｂｎｏｒｍａｌｉｔｙａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｐｕｌｍｏｎａＴｙｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ．

縮 小 し 心 包 液の消槌がみられる．心電図は右室肥
大，心音図は２Ｌで肺動脈駆出音，ＨＰの九進そ
れに右心性の心房音（Ⅳ）が記録されており，４Ｌ
ではＨ音の後に高調な，持続の短い雑音（Ｆ）があ

り，心膜摩擦音と思われる．
この患者は心陰影拡大を伴う右心不全増強のエ

ピソードを繰返し，１９７１年７月２４日死亡した．

症例５：Ｃ．Ｍ。３３才，♀
１９７０年レイノー症状出現，時に筋肉痛あり．

１９７２年運動時の動悸と息切れを覚え，皮膚硬化

に気付く．１９７３年呼吸困難増強，‾下膿の浮腫が現
われた．入院時に行ったＵＣＧではａｎｔ（２ｒｉｏｒおよ
びＩ）（）ｓ；ｔｅｒｉｏｒの心包液貯溜が明らかで，心全体の
ｓｗｉｎｇｉｎｇがみられる（：Ｆｉｇｕｒｅ６Ａ）．約５ヵ月後

の再検では心包液を証明できない（Ｆｉｌｇｕｒｅ６Ｂ）．

症例６：Ｕ．Ｔ．，３６才，♀
１９６３年レイノー症状出現．１９６４一年開口障害．

-

筋力低下，体重減少あり．１９６５年筋肉痛，Ｉ座下障
害等を訴う．またこの頃より時々ｐｅｔｉｔｍａｌある
いはｇｒａｎｄｍａ１様の発作が起こり始めた．ＧＯＴ，
ＧＰＴ，ＣＰＫ等の上昇が数年間続く．１９６７年胸痛

を伴う発熱のエピソードが数回あり，この間脈圧

が減少した．この後より心尖部収縮期雑音と心陰
影 拡 大 が， ま た 心 電 図 上 ａ ｖ ぃ Ｖ Ｉ ～ Ｖ ４ に 梗 塞
曲線が出現し，こ才１らは以後数年間のうちに徐々
に増強，進展していった．１９７０年強度の筋力低下

あり，この頃から再び胸痛を繰返す．１９７２年左
心不全症状が現われ次第に増悪，１９７３年に入り
両心不全の状態となり２月６日死亡した．
Ｆ｀ｉｇｕｒｅ７は死亡約２ヵ月前のもので，心陰影

は著しく拡大し，心電図は左脚ブロック型の心室

内伝導障害が加わったため広範な前壁梗塞曲線が
ｍａｓｋされかかっている．心音図は心尖部から心

基部にかけて広い範囲に収縮期雑音（ＳＭ）があり，

３０２-
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-
- ． へ Ｗ

れたＪ叶｜匹線写真では肺線ｌｆ註ｉミ，ノＩミ第２，４弓の
突出，心電図では頻脈があり，Ⅲ，ａｖＥに異常ｑ

波の疑いがある．一方，心音図は３Ｌでｃｌｉｃｋ（Ｋ）
を含廿短い収縮期雑音とＨＰの軽度完進を，４Ｌ

- ３ ０ ４ -

゛；スジ………：゛；‘：ｔ’＝マ……ｉ｀ｊ：万万１：Ｊ＝０

Ｌｊｉｊ｀゜ＥＩ尼ｉｉ：驚ゴＬぶ７１尚ときごμ● ゝ 〃 ／ 肖 ‥ Ａ - ‥ ：

こ ふ 嶮 ２ １ ぶ ら ４ ． ぶ ４ １ １ Ｌ ］ 西

Ｆｉｇｕｒｅ６．Ｃａｓｅ５．Ｃ．Ｍ．，３３ｙ．ｏ．，ｆｅｍａｌｅ．ＰｅｒｉｅａＭｉｔｉｓ-ｄｔｊｍｉｆｌａｎｔｔｙｐｅ．
Ｍａｓｓｉｖｅｐａｉｃａｒｄｉ１１１ｅｆｆｕｓｉｏｎｏｅｆｔ）ｔｈａｔｈａｄｃｏｍｐｌｅｔｅｌｙｓｕｂｓｉｄｅｄａｆｔ（３ｒｆｉｖｅｍｏｎｔｈｓ（ｒｉｇｈｔ）．Ｎｏｔｅｍａｒｋｅｄｎｕｉｄ

ａｃｃｕｍｕｌａｔｉｏｎｂｏｔｈａｎｔｅｒｉｏｒｌｙａｎｄｐｏｓｔｅｒｉｏｒｌｙａｓｗｅｎａにｓｗｉｎがｎｇ’ｏｆｔｈｅｈｅａｒｔｉｎＵＣＧｏｆｐａｎｅ１Ａ．

１９６３年多発性関節Ｊｉｉｊが起こり，その後数年の間

に手の関節変形を生ず．時にレイノー症状出現．
１９７２年発熱・に続くうーっ血性心不全のエピソードを

繰り返し，増悪期｜・こは心尖部に収縮期雑音が聴か



進行性全身性硬イＬＩ症の心病変

Ｆｉｇｕｒｅ７．Ｃａｓｅ６．ｔＪ．Ｔ．，３６ｙ．ｏ．，ｆｅｍａｌｅ．Ｍｙ（，ｔ：ａｌｄｉａｌａｎｄ／ｏｌｅｎｄｏｅａｌｄｊａｌｌｅｓｉｏｎｓ-ｄｏｍｉｎａｎｔｔｙｐｅ．
ＭａＴｋｅｄｃａｒｄｉｏｍｅｇａｌｙｉｎｃｈｅｓｔｒｏｅｎｔｇｅｎｏｇｒａｍ．ＡｎｅａｒｌｉｅｒｐａｔｔｅｒｎｏｆｅｘｔｅｎｓｉｖｅａｎｔｅｒｉｏｒｗａＵｉｎｆａｒｃｔｉｏｎｉｎｔｈｅ

ｅｌｅｃｔｒｏｃａｒｄｉｏｇｌａｍｉｓｎｏｗｂｅｉｎｇｍａｓｋｅｄｔｈｒｏｕｇｈｔｈｅｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔｏｆｉｎｔｒａｖｅｎｔｌｉｃｕｌａｌｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｄｅｆｅｃｔｏｆｌｅｆｔ
ｂｕｎｄｋ-ｂｒａｎｃｈｂｌｏｃｋｔｙｐｅ．ＰＣＧｓｈｏｗｓＴｌａｎｄｐｅｒ弛ａｒｄｉａ１１７ｒｉｃｔｉｏｎｍｂ（Ｆ）ｓｙｎｃｈｒｏｎｏｕｓｗｉｔｈａｔｒｉａｌｃｏｎｔｒａｃｔｉｏｎｉｎｔｈｅｌｏｗｅｒ
ｓｔｅｍ２１１ｒｅｇｉｏｎ（ｘｉｐｈ．，５Ｒ）ａｓｗｅｌｌａいｙｓｔｏｌｉｃｍｕｒｍｕｒ（ＳＭ）ｏｖｅｒｔｈｅｅｎｔｉｒｅＰａｃｏｒｄｉｕｍ．゛

ＵＣＧｉｎｄｉｃａｔｅｓｅｎｌａｒｇｅｍｅｎｔｏｆｔｈｅｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｃａｖｉｔｙａｎｄｈｙｐｏｋｉｎｅｓｉｓｏｆｔｈｅｐｏｓｔｅｒｉｏｌｗａ１１．
Ｔｈｉｓｐａｔｉｅｎｔｈａｄｄｅｖｅｌｏｐｅｄｉｎｔｒａｃｔａｂｌｅｂｉｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｈｅａｒｔｆａｉｌｕｒｅ．Ａｕｔｏｐｓｙｒｅｖｅａｌｅｄｍｉｌｄｆｉｂｒｏｕｓｐｅｒｉｃａｒｄｉｔｉｓ，Ｐａｔｃｈｙ

ｍｙｏｃａｌｄｉａｌｎｂｒｏｓｉＳａｎｄｄｅｆｏｒｍｅｄｎｌｉｔｒａｌｌｖａｌｖｅｗｉｔｈｎｂｒｏｅｌａＳｔｏＳｉｓｉｎｔｈｅｌｅｆｔａｔｒｉｕｍ．
５ＬＭＣＬ：ｍｉｄｃｌａｖｉｃｕｌａｒｌｉｎｅ，ｆｉｆｔｈｌｅｆｔｉｎｔｅｒｓｐａｃｅ，ｘｉｐｈ．：ｘｉｐｈｏｉｄｌ）ｍｃｅｓｓ，５Ｒ：ｆｉｆｔｈ姐ｔｅｒｃｏｓｔ２１１ｓｐａｃｅ，ｒｉｇｈｔｓｔｅｒｎａｌｂｏｒｄｅｒ。

- ３ ０ ５ -
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で収縮前期の心膜摩擦音をみる（Ｆｉｇｕｒｅ８）．
症例８：Ｃ．Ａ．，４９才，♀
１９６８年レイノー症状出現，徐々に増強した．

Ｆｉｇｕｒｅ８．Ｃａｓｅ７．Ｓ．Ｈ．，４０ｙ．ｏ．，ｆｅｍａｌｅ．Ｍｉｘｅｄｔｙｐｅ．
Ｐｕｌｍｏｎａｒｙｆｉｂｒｏｓｉｓａｎｄｐｒｏｍｉｎｅｎｔｐｕｌｍｏｎａｒｙｃｏｎｕｓｉｎ

ｃｈｅｓｔｒｏｅｎｔｇｅｎｏｇｒａｍ．Ａｑｕｅｓｔｉｏｎａｂｌｙａｂｎｏｒｍａｌｑｗａｖｅｓｉｎ
ｌｅａｄｓＩＩｌａｎｄａｖＦ，ＰＣＧｄｅｍｏｎｓｔｒａｔｅｓｅａｒｌｙｓｙｓｔｏｌｉｃｃｎｃｋｓ
（Ｋ）ａｎｄｓｌｉｇｈｔｌｙａｃｃｅｎｔｕａｔｅｄＩＩＰａｓｗｅｌｌａｓｐａｓｙｓｔｏｌｉｃ
ｐｅｒｉｃａｒｄｉｉｌｌｆｒｉｃｔｉｏｎｒｕｂ（Ｆ）．

Ｔｈｉｓｐａｔｉｅｎｔｈａｓｈａｄｒｅｃｕｒｒｅｎｔｅｐｉｓｏｄｅｓｏｆｃｏｎｇｅｓｔｉｖｅ

３０６-

１９７１年ａｃｒｏｓｃｌｅｒｏｓｉｓをき紀し，１９７３年になり手

指に潰瘍が生じ入院．血圧１７０／１１０．全身の色素

沈着と皮膚硬化が著明である．入院後全身の浮腫
と心拡大が出現ｌノ，心膜穿刺により心包液貯溜が
証明されすこ．さらに交互脈（：ｐｕｌｓｕｓ・１ｈｅｎａｎｓ）と心
尖部に収縮期雑音をみるようになる．胸部レ線写
真では強い肺線維症と三角形に拡大した心陰影を，
心電図では頻脈とＳＴ -Ｔ変化をみる．心音図は心

尖部に僧帽弁閉鎖不全雑音（ＭＩ），心基部でＨＰ
の完進があり，また広い範囲に拡張期の心膜摩擦

音がみられる．一方，頭動脈波は極端な交互脈を
示す（：Ｆ` ｉｇｕｒｅ９）．

．ｌｈｅａｒｔｆａｉｌＵｒｅｏｆＵｎｋｎＯＷｎｅｔｉ０１０ｇｙ

-



進行性全身性硬化症の心病変

Ｆｉｇｕｉｅ９．Ｃａｓｅ８．Ｃ．Ａ．，４９ｙ．ｏ・，ｆｅｍａｌｅ．Ｍｉｘｅｄｔｙｐｅ．- - ｒ
Ｍａｒｋｅｄｐｕｌｍｏｎａｒｙｎｂｒｏｓｉｓａｎｄｔｒｉａｎｇｕｌａｒ（ｉｎｌａｒｇｅｍｅｎｔｏｆｔｈｅｃａｒｄｉａｃｓｉｌｈｏｕｅｔｔｅ．０ｎＰＣＧ，ｍｉｔｒａｌ

ｉｌｌｓｌｌｆｌ` 姐ｅｎｃｙｍｍｒＩＩ１１１「（ＭＩ）ｉｎｔｈｅａｐｅｘ，ａｃ（；ｅｎｔｕａｔｅｄＩＩＰｉｎｔｈｅｂａｓｅａｎｄｄｉａｓｔｏｌｉｃｐｅｒｉｃｌｌｒｄｉ１１１ｆｒｉｃｔｉｏｎｒｕｂ
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６ＬＭＡＬ：ｍｉｄａｘｉｌｌａｒｙｌｉｎｅ，ｓｉｘｔｈｋｆｔｉｎｔｅｒｓｐａｃｅ・．
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この患者は退院後間もなく死亡した．

考 案
ＰＳＳが肺血管，心外膜，心筋，心内膜等を単独

あるいは同時に冒し得ることは，これ迄に報告さ
れた多くの症例をみても十分に伺えるところであ
るが，この場合病変の主座が上のいずれにあるか
によってその臨床像が大いに異なるのは当然とい
えよう．著者らは上の８例を検討しすこ結果，ＰＳＳ
の 心 病 変 を 以 下 の ４ 種 類 の タィ プ に 分 ける の が 実

際 上 便 利 で あ ろ う と 考 え 化 ． 即 払
Ａ ． 肺 高 血 圧 優 位 型

Ｂ．心外膜炎優位型
Ｃ．心筋心内膜傷害優位型
Ｄ．混，合型

である．
症例１から３はＡ型に相当するもので，それら

の臨床像は中等度ないしは重症の肺高血圧症の特

徴 を よ く 具 えて い る ． 症 例 ２ は 病 理 組 織 上 ， 肺 線
維症とともに肺小動脈の著るしい変化があり，肺
高 血 圧 と の 関 連 が 予 想 さ れ る ． と こ ろで， こう し
た肺血管の病変は，１９２４年Ｍａｔｓｕｉ２）によってす
で に 記 載 さ れて お り ， 以 後 現 在 ま で そ の 組 織 所 見
は 一 貫 し て い る が ， こ れ が 肺 高 血 圧 と の 関 連 に

お い て 論 じ 始 め ら れ た の は か な り 後 の こ と で あ

り，９）それまでは肺性心の主因として漠然と肺線
維症が考えられていたようである．６）｀８）なお，肺
の血管病変が線維症のため二次的に生じたもので

はないかという推測が成り立つが，これについて
は，肺の中の場所によって間質病変の程度と血管

病変のそれとの間に大きな不一致があったとする
Ｎａｅｙｅの報告，９）また右心カテにより判定した肺ヽ

高血圧の程度と，肺機能検査から推定しすこ線維症
のそれとの間に相関が乏しかっすこという匹ｃｋｎｅｒ

らの報告１９）などからは一応否定的であり，近年は
むしろ肺血管の一次的な変化が強調されているよ
うである．ｌｌ）１２）

次の症例４，５はＢ型に相当する．ＰＳＳに合併
する心外膜炎の頻度は，７１％（２２／３１，０ｒａｍら８））．

-

７２％（１８／２５，５３１１ｃｋｎｅｒら１１）），著者らのシリーズ

でも７５％（６／８）とかなり高率であることは注目
に値する．またその性状は，ｐｅｒｉ（；ａｒ（１ｉＥ１１ｅｆｆｕｓｉｏｎ４）
（症例５），ａｄｈｅｓｉｖｅｐｅｌＪｉｃａ❹ｉｔｉｓ５）（症例２），ｆｉｂ-
ｒｏｕｓｒ）ｃｆｌ・ｉｃａｌｒｄｉｔｉｓｓ）（症例６）等の形をとり得ると

されるが，いずれの場合も心外膜そのものの肥厚
は み ら れず， こ の 意 味 で は 心 機 能 に お よ ぼ す 影 響
は比較的軽いといわれている．４）１１）
なお液貯冊の少ないと考えられる症例２，６な

などにみられた特異な胸痛はこの心外膜炎による
可能性が強く，診断学的意義が大きい．

次 の 症 例 ６ は Ｃ 型 に 相 当 す る ． 心 筋 病 変 の 組 織
所見はＷｅｉｓｓら３）によって，報告されて以来一貫
しており，この症例もそれらと特に異なるところ
はない．ＰＳＳでは弁膜の変化は単独でくることは

稀で殆んど心筋病変に伴って生ずるとされ，８）こ
の意味で心筋，心内膜病変を同一のタィプに入れ
て扱っても支障はないと思われる．

最 後 に 症 例 ７ ， ８ は ， Ａ か ら Ｃ の いず れ に も 対
応させ難く，むしろｐａｎｃａｒｄｉｔｉｓに近いものであ

り，心所見の把握もかなり困難である．
Ｔａｂｌｅ１に以上をまとめたが，こうした分類は

もとより便宜的なもので，病変の程度の判定に多
少の主観が入ることは避けられない．

要 約
臨 床 上 ， 明 ら か に 心 病 変 を 伴 う と 考 え ら れ る

ＰＳＳ８例について，その所見を，ことに心音図，

心エコー図等のｇｒａｐｈｉｃｓｔｕｄｙを中心として検討
し，病変の主座が肺血管，心外膜，心筋・心内膜の
いずれにあるかによって，ＰＳＳの心病変を４種類

のタイプに分けた．すなわち，Ａ．肺高血圧優位

型（症例１～３），Ｂ．心外膜炎優位型（症例４，
５），Ｃ．心筋心内膜傷害優位型（症例６），Ｄ．

混合型（症例７，８）である．
ＰＳＳの心所見は概して複雑多彩で，その把握に

苦しむことが少くないが，このような病型分類は
その解釈のための基本的な手掛りを与えると思わ
れる．
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Ｉ）（・ｒｉｃａｒｄｉｔｉｓ（ＰＣ）ｏｒｍｙｏｅｉｌｒｄｉａｌａｎｄ／ｏｒｅｎｄｏｃａｒｄｉａＨｅｓｉｏｎｓ
（ＭＣ）．
Ａ：ｐｕｌｍｏｎａｒｙｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ-ｄｏｍｉｎａｎｔｔｙｐｅ．
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終りに病理所見についてご教示頂いた東大病理学教
室，村上俊一，石原桂子両氏に感謝致します．
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論

者 さ ん は わ り と 元 気 で， ト イ レ な ん か に も ち ゃ ん
と 通 って い た の で す が， 聴 診 して み ま すと ， 収 縮

期の長い雑音のほか，拡張期にも長い雑音がある
というような印象でありました．しかしながら実

際 心 音 図 を と って み ま すと ， ご ら ん の よ う に こ れ
はｅｘｔｒｅｍｅｐｕｌｓｕｓａｌｔｅｍａｎｓで，２心拍に１つし

か 脈 が な い と い う 状 態 で す． こう い う 状 態 が 長 い
間続いているというわけです．長く心音図をとっ
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て みますと，たまには３心拍に１つしか脈がない

という状態もありました．ですからベッドサィド
で，患者が比較的元気でいるからといって，この
ＰＳＳの場合，あるいはほかの病気でもそうかもし

れませんが，単に看護婦に脈をとらせているだけ
では駄目で，たまにはやはり１；ｒａｐｈｉｃｓｔｕｄｙをや

ってみなければならないと思うわけです．とにか
く記録してみて非常に驚い仁という次第です．こ

の症例はわりに元気でいたんですけれども，どう

せ駄目だというような印象を持ったのでしょうか，

その後じきに退院しましだが，家に帰ってすぐに
亡くなったそうであります．が，ａｕｔｏｐｓｙはして
おりません．いずれにしましても，こういったあ

まりに極端な例が，普通の生活をしているのは驚
くべきことで，それでこの心音図をちょっとお見
せしたかったわけです．

松尾（阪大第一内科）：第１例のＰＨ型ではＱＴ
の延長は特にないわけですね．

演者（沖本）：心電図の所見ですか．それはよ
く検討していないのですけれども………

松尾：ＵＣＧでＣＤのスロープリ三１非常に長く感
じますが，あれはおそらく，三尖弁の開放が遅れ

で右室のｉｓｏｍｅｔｒｉｃｌ・（・ｌａｘＥｌｔｉｏｎが延長しているの
じゃないかと思うのですけれども，そういうふう
に解釈してよろしいでしょうか．２枚目のスライ

ドです．これの一番左はしですけれども，Ｈ音か
ら三尖弁開放までがちょっと手元ではかってみな
いとわからないようですけれども………

坂本：スラィドの一番左を見ますと，Ｔのあと
に小さなＵ波がのっかっているみたいですけれど

も，下の心音図で見ますと，あれはＨ音のｎＡか
ＨＰかよくわかりませんが，それを超えて続いて
いるみたいなんで，やはり非常にＱＴが延びてい

るのでしょうね．

松尾：実はｓｙｓｔｅｍｉｃｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎの場合に左

室のｉｓｏｍｅｔｒｉｃｒｅｌａｘａｔｉｏｎｔｉｍｅが延びますので，

もしＰＨがあれば，右室のｉｓｏｍｅｔｒｉｃｌｒ（２１Ｅｌｘａｔｉｏｎ
ｔｉｍｅも延びていいんじゃないかというふうに前か

ら思っておりましたので，その例に当たるのかな

あというようにちょっと思いましたので………
松本（阪大阿部内科）：１っお教えいただきた

いのですが，いまのスラィドの例は剖検されたわ

けですか．

演者：この？ｊニ例は剖検できておりません．
松本：それじゃ・憎帽弁の性状は吟味できていな

いということですか．

演者：はい．分りません．

司会（増田パ（１０１１ａｇｅｎｄ弛ｅａｓｅの場合にｓｙｓｔｏ-
ｌｉｃｈｙｐｃ２ｒｔｅｎｓｉｏｎが起こるということがよく言わ

れて お り ま す が， そ う い う よ う な 高 血 圧 を 起 こ す

ようなタイプというのは，ＰＳＳの場合にはないの
でございましょうか．

演者：外国の報告を見ますと，主として腎臓の
血 管 が や ら れ ま して ， そ の た め 腎 既 の 高 血 圧 を 来
たす，そういうｙＦ回例がかなりレポートされており
ますけれども，どうも日本での症例では，腎がひ

どくやられて，ｓｙｓｔｅｍｉｃ回ｐｅｒｔｅ，ｎｓｉｏｎを来すこし
すこという例は，ＰＳＳに関する限りまだ見ておりま
せん．ｉにだ病理組織像で見ますと，腎臓の血管に

かなり内腔の狭くなるような病変がありまして，
いまお見せした症例６がそうだったのですが，そ

の症例も生前はｈｙｐｅｌｒｔｅｎｓｉｏｎはなかったんです．

症例８が高血圧ですが，腎性という証拠はつかめ
ておりません．

福 本 ： け Ｌ 大 第 一 内 科 ） ： 最 後 に 追 加 と して 出
され訟スラィドで，拡張期雑音の１１泌１１-１：）ｉｔｃｈｅｄ
の雑音が見えすこように思いましすこけれども，もう
一度ちょっとスライドをみせてください．

坂本：収縮期と拡張期と思ったのが，両方とも
収縮期ですね．長いｓｙｓｔｏｈｃｍｕｒｍｕｒをｄｉａｓｔｏｌｉｃ
ｍｕｒｍｕｒと聞いていたんじゃないかと思うのです

が………

福 本 ： こ の スラ イ ド で 頭 動 脈 波 が 出 な い 場 合 の

周期のときに，拡張期の雑音があるかどうかとい

うことなんですけれども………

坂本：確かに僅かに雑音があるようですが，こ
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れが何を意味しているのか，ちょっとよくわかり

ませんですけれども，一番考えられるのはｆｒｉｃｔｉｏｎ

進行性全身性硬化症の心病変

ｒｕｂではないでしょうかね．この例はｍｉｘｅｄｔｙｐｅ
゛ｉ？心膜炎もありますから．
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