
は じ め に

1978年にFontaineらにより報告された不整脈源性右

室心筋症は，右室心筋に広範な脂肪浸潤や線維化が生

じ，右室を起源とする心室頻拍や心室期外収縮などの

不整脈や右心不全を主症状とする疾患で1－3），1995年

のWorld Health Organization/International Society and

Federation of Cardiology（WHO/ISFC）合同委員会の提案

により，現在は心筋症の範疇に分類される4）．左室の

収縮不全を主とする拡張型心筋症において末梢動脈塞

栓症は重要な合併症の一つであるが，これに対し不整

脈源性右室心筋症における肺塞栓症の合併の報告は少

ない5）．

今回我々は呼吸困難を主訴とし，肺塞栓症を合併し

た不整脈源性右室心筋症の1例を経験したので報告す

る.

症　　　例

症　例 50歳，男性

主　訴 : 呼吸困難．

家族歴 : 特記事項なし（突然死，心疾患，静脈血栓

症の家族歴は認められず）．

既往歴 : 特記事項なし．ステロイド薬やホルモン薬

の治療歴も認められず.

喫煙歴 : 20－50歳（20本/日）．

飲酒歴 : 機会飲酒．
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─────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────
A 50-year-old man complained of dyspnea on exertion. Electrocardiography showed frequent premature

ventricular contraction and inverted T wave in leadsⅤ1－Ⅴ6. Echocardiography and right ventriculography
showed dilation and systolic dysfunction of the right ventricle. The diagnosis was arrhythmogenic right
ventricular cardiomyopathy. In addition, thrombus was also observed in the pulmonary artery on chest
computed tomography and pulmonary artery angiography. The final diagnosis was arrhythmogenic right
ventricular cardiomyopathy complicated by pulmonary embolism. Pulmonary embolism should be consid-
ered in patients with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy with dyspnea.
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現病歴 : 47歳頃より，飲酒時や労作時に息切れを自

覚し出した．また，この頃より一瞬意識を失うような

感じも出現した．50歳時，健康診断で心電図異常が

指摘されたため近医を受診し，心エコー図で左室壁運

動異常が指摘されたため，精査目的で当科に紹介入院

となった．この間，とくに息切れの明らかな増悪はな

かった．

入院時現症 : 意識清明，身長161cm，体重52kg，血

圧100/60 mmHg，脈拍80/min，整．聴診でⅢ音が聴取

されたが，心雑音は認められず．肺音はラ音なし．腹

部で肝臓を2横指触知．頸静脈の怒張や下腿浮腫，下

肢静脈瘤は認められず．

入院時検査所見 : 血算，検尿一般はいずれも異常な

し．血液生化学検査において肝機能に軽度の異常あり

（GPT 88 IU/l）．BNPは137.9pg/mlと上昇が認められた．

凝固系検査はPT時間 11秒，APTT時間 26.4秒で異常

がなかった．抗カルジオリピンβ2GP1抗体 1.2以下

（基準値 3.5未満），カルジオリピン IgG抗体 0.7（基準

値 1.0未満），カルジオリピン IgM抗体 0.7（基準値 1.0

未満），ループスアンチコアグラント1.12（基準値1.3

未満）．

動脈血液ガス所見 : pH 7.39，PO2 98.5 mmHg，PCO2

38.6mmHg，BE －0.9，HCO3 23.3mmHg，O2sat 97.4%．

胸部X線写真所見（Fig. 1－左）: 心胸郭比は 45%，

右第2弓の拡大あり，肺野のうっ血は認められず．

心電図所見（Fig. 1－右）: 洞調律，正常軸，異常Q

波はなし．Ⅰ，Ⅱ，Ⅲ，aⅤF，Ⅴ1－Ⅴ6でT波の陰転化

あり．左脚ブロック形の右室流出路起源と思われる心

室期外収縮が認められた．

ホルター心電図所見 : 総心拍数120,000/day，多源性

心室期外収縮の多発（18,000/day）および3連発が1回認

められた．

加算平均心電図所見 : 遅延電位陽性（f-QRS duration

129 msec，RMS 40 11.4μV，LSA 40 45msec）．

心エコー図検査所見（Fig. 2）: 左室は拡張末期径

48 mmと拡大はなく，後下壁に壁運動の低下が認めら

れた．それに加え，軽度の右室の拡大（右室拡張末期

径 35 mm）およびび漫性壁運動低下が認められた．三

尖弁逆流の圧較差よりは明らかな肺高血圧は認められ

なかった．
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Fig. 1 Chest radiograph and electrocardiogram
Left : Chest radiograph shows no pulmonary congestion and cardiothoracic ratio of 45%.
Right : Electrocardiogram shows premature ventricular contraction and T wave inversion in leadsⅡ,Ⅲ,
aⅤF
　

,Ⅴ1－Ⅴ6.



心臓磁気共鳴画像検査所見 : 右室の拡張が認められ

たが，明らかなabnormal intensityは認められない．

ジピリダモール負荷Tl心筋シンチグラフィー所見 :

左室後側壁に再分布のない固定性欠損像が認められ

た．

臨床経過 : 経過および非侵襲的検査より不整脈源性

右室心筋症が強く疑われた．しかし，右室機能不全の

程度に比べて息切れが強いため，さらに肺塞栓症の合

併を疑い，肺シンチグラフィーを施行した．

一般肺機能検査所見 : %肺活量 1 1 8 %，1秒率

81.3%．

肺シンチグラフィー所見 : 右下肺野および左下肺野

に陰影欠損が認められた（Fig. 3－左）．換気シンチグ

ラフィーでは明らかな異常はなく（Fig. 3－右），換気
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Fig. 2 Echocardiograms
Echocardiography（parasternal short-axis view）shows dilation and severely reduced systolic function of the
right ventricle and hypokinesis of the left ventricular infero-posterior wall.
Left : Enddiastole. Right : Endsystole.

Fig. 3 Lung scintigrams
Left : Perfusion scintigraphy shows perfusion defect in the right lung.
Right : Ventilation scintigraphy shows no perfusion defect.



血流ミスマッチが認められ，肺塞栓症の存在が示唆さ

れた．肺動脈内血栓の存在の確認のため胸部造影コン

ピューター断層撮影（computed tomography : CT）を施

行した．

胸部造影CT所見（Fig. 4－左）: 右肺動脈中間幹枝か

ら末梢，左肺動脈末梢に血栓を疑わせる陰影欠損が認

められた．

下肢静脈造影では明らかな深部静脈血栓は検出され

なかった．最終的に心臓カテーテル検査および肺動脈

造影を施行した．

心臓カテーテル検査所見 : 左室造影では左室駆出率

は46%でAmerican Heart Association分類分節7の壁運

動低下が認められた．右室造影所見では右室の拡大お

よび収縮能の低下がみられた（Fig. 5）．肺動脈造影所

見では右肺動脈分枝部に陰性欠損像があり，左主肺動

脈がやや太く，左下葉枝にかけて急激に狭小化してい

た．Pouch defectや内膜の不整など慢性肺塞栓症を疑

わせる造影所見は認められなかった．冠動脈造影では
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Fig. 4 Chest computed tomography scan（left）and pulmonary artery angiogram（right）
Thrombus was seen in the bilateral pulmonary arteries（arrows）.

Fig. 5 Right ventriculograms
The right ventricle is dilated with severely reduced systolic function.
Left : Enddiastole. Right : Endsystole.



正常．心内圧検査では肺動脈圧 28/12 mmHg（平均圧

18 mmHg）で正常であった．右室圧30/4 mmHg（拡張末

期圧 9 m m H g），平均右房圧 5 m m H g，左室圧

114/7 mmHg（拡張末期圧 12 mmHg）と右室および左室

拡張末期圧の軽度上昇が認められた．

患者の希望により心筋生検は施行できなかった．

以上より不整脈源性右室心筋症の診断基準のうち，

大基準の1項目と小基準の3項目を満たした．さらに

肺動脈造影では，CTに一致し，右肺動脈分岐部に血

栓を疑わせる陰影欠損が認められたため（Fig. 4－右），

最終的に肺塞栓症を合併した不整脈源性右室心筋症と

診断した．不整脈に対して，電気生理学的検査の施行

およびアミオダロン内服を検討したが，失神の既往は

なく，持続性心室頻拍が認められないため，これらは

症状が増悪した際に考慮することとし，不整脈に対し

β遮断薬および塩酸メキシレチン，収縮不全に対しア

ンジオテンシン変換酵素阻害薬，肺塞栓症に対しては

抗凝固療法を開始した．息切れは軽快し，1ヵ月後に

施行した胸部CTでは肺動脈内血栓像の縮小およびホ

ルター心電図において心室期外収縮の減少が認めら

れ，現在，外来観察中である．外来検査では，心電図

の前胸部誘導でのT波の陰転化が残存し，心エコー図

では右室のさらなる拡大（右室拡張末期径41 mm）と収

縮能の低下の進行が認められた．

考　　　察

不整脈源性右室心筋症は1978年にFontaineらにより

提唱された不整脈を主訴とし，右室の拡大および収縮

不全とを特徴とする心筋症である1－3）．当初，不整脈

源性右室異形成症（arrhythmogenic right ventricular dys-

plasia）と呼称されたが，1996年のWHO/ISFC合同委員

会の提案により，不整脈源性右室心筋症（arrhythmo-

genic right ventricular cardiomyopathy）と呼ばれるよう

になった4）．その病因に関しては現在でも明らかでは

ないが，家族内発症が認められ，plakoglobinや ryan-

odine受容体などの遺伝子異常6,7），Brugada症候群との

関連8），その他アポトーシスや心筋炎との関連9），な

どがその原因として想定されている1）．McKennaら3）

により提唱された不整脈源性右室心筋症の診断基準で

は，大基準として，1）重症の右室拡大と右室機能障

害，2）心筋の脂肪変性，3）イプシロン波，4）家族

歴が挙げられ，小基準として，1）軽度の右室拡大と

右室機能障害，2）右側胸部誘導のT波の陰転化，3）

遅延電位陽性，4）心室期外収縮（1,000回/day），5）

左脚ブロック型心室頻拍，6）若年での突然死の家族

歴が挙げられている．本症例では大基準 1）と小基準

2），3），4）を満たしており，不整脈源性右室心筋症

と診断した．本症例の場合，組織診断がされてなく，

さきに肺塞栓症を生じ，そのために右室の拡大・壁運

動異常をきたした可能性との鑑別が問題であるが，右

室負荷を生じるような肺高血圧を欠くこと，肺塞栓症

では左室壁運動も障害されていることが説明はつか

ず，逆に不整脈源性右室心筋症で左室壁運動異常を合

併することがあること10），抗凝固療法により肺動脈内

血栓が消失したにもかかわらず，その後進行性に右室

の拡大，収縮能の低下が認められていることより，一

次的な心筋障害である不整脈源性右室心筋症と診断す

ることが妥当である．

不整脈源性右室心筋症の経過において，突然死（と

くに若年者における運動時）や右心不全が多く認めら

れ，これらに多くの注意が払われる2,11,12）．しかし，

左室の収縮不全を主体とする拡張型心筋症では，左室

内血栓による末梢への血栓塞栓症はよく知られた合併

症の一つであるのに対し，不整脈源性右室心筋症によ

る肺塞栓症合併の報告例は少ない．本症例の血栓の塞

栓源として，右室収縮能の低下により下肢血流のうっ

滞が生じ下肢の静脈に形成された血栓，右室内に形成

された血栓の2つが考えられる．本症例の下肢静脈造

影では明らかな深部静脈血栓症は認められず，塞栓源

は不明であるが，不整脈源性右室心筋症における右室

内血栓形成の報告も散見される13）．しかし，左室内血

栓に比べてその頻度は少ない．これは，左室に比べて

右室の構造が複雑で心エコー図法などによる血栓の検

出が容易でないこと，もし肺塞栓症を合併しても，軽

症の場合，左室－動脈塞栓症に比べて症状が軽微で診

断が困難なことが考えられる．本症例の肺塞栓症は，

経過よりは慢性の経過が疑われるが，肺動脈内血栓が

抗凝固療法に短期間で軽快したことより，亜急性のも

のであった可能性も否定はできない．本症例のように，

息切れの強い不整脈源性右室心筋症では，積極的に肺

塞栓症の合併を疑い検索を進める必要がある．また，

右室由来の血栓に基づく肺塞栓症とすれば，再発の可

能性も高いことから，抗凝固療法を継続する必要があ

ると考えられる．
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症例は50歳，男性．主訴は労作時の息切れである．心電図では，心室期外収縮の頻発と前胸部
誘導でのT波の陰転化が認められ，心エコー図および右室造影で右室の拡大と収縮能の低下が認め
られたことより，不整脈源性右室心筋症と診断した．しかし，息切れの程度が強いことより，肺塞
栓症の合併を疑い，さらなる検索を加えた．肺シンチグラフィーで換気血流ミスマッチが認められ，
胸部造影コンピューター断層撮影および肺動脈造影で右肺動脈に血栓が認められたため，最終的に
肺塞栓症を合併した不整脈源性右室心筋症と診断した．不整脈源性右室心筋症において，息切れが
強い場合，肺塞栓症の合併を疑い積極的に検索する必要があると考えられた．
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