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はじめに

　拡張型心筋症（DCM）は，左室または両室の拡大と収縮
機能不全を認める原因不明の心筋疾患である1）．慢性心不
全の進行による心不全死，心室頻拍/心室細動（VT/VF）
などの重症心室性不整脈による突然死がDCMの臨床にお
ける大きな問題である2）．β遮断薬やアンジオテンシン変換
酵素阻害薬，アミオダロン（AMD）など薬物療法の進歩に
よって，DCMの予後は明らかに改善したものの未だ不良で
ある．従来DCMの家族発症はまれとされてきたが，近年の
詳細な検討により約20 〜 35%は遺伝性であり，一部の異常
遺伝子例はとくに予後不良との報告もある3-6）．薬物療法の
限界を補うべく近年の臨床試験結果を受け，DCMに対する
植込み型除細動器（ICD）の一次予防効果を示す報告がみ
られるようになった7-9）．今回我々はペースメーカー植込み術

（PMI）適応の症候性完全房室ブロック（CAVB）および非

持続性心室頻拍（NSVT）を合併した突然死の濃厚な家族
歴を有するfamilial DCMに対し予防的にICDを植込み，術
後5年目にして初めてVFに対するICDの作動を認め，心臓
突然死を回避できた症例を経験したので報告する．

症　例

　症　例　45歳，女性．
　主　訴：動悸と血の気が引く感じ．
　既往歴：特記事項なし．
　家族歴：母親は42歳で心臓死．実姉がDCMであり，か
つCAVBに対するPMI後である．母親の同胞7名（うち男
性4名）中3名がPMIを受けており，7名全員が40歳代に
病死，うち2名が突然死している．いとこがDCMで，慢性
心不全が増悪し補助人工心臓を装着されたが心不全死して
いる（Fig. 1）．
　現病歴：生来健康であったが，40歳時の2001年4月27日，
動悸と血の気が引く感じを自覚したため当院初診となった．
　初診時現症：身長155 cm，体重57.8 kg，血圧126/70 
mmHg，心拍数58/分・整，心雑音聴取せず，呼吸音正常，
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下肢に浮腫なし．その他，異常所見を認めなかった．
　初診時胸部X線写真（X-P）所見：心胸郭比（CTR）53%
と軽度心拡大を認めた（Fig. 2-A）．
　初診時心電図所見：正常洞調律で心拍数58/分，T波の
平低化および II，III，aVF，V3-6での軽度ST低下を認め
た（Fig. 2-B）．
　初診時血液生化学検査所見：T-cho 239 mg/dl，BNP 119 
pg/mlと軽度上昇を認める以外異常所見を認めなかった．
　初診時断層心エコー図所見：左室壁厚の菲薄化（7 mm）
および左室駆出率（LVEF）の軽度低下（53%）を認めた．
左室拡張末期径は54 mmと正常上限であった．
　初診時Holter心電図所見：心拍数136/分のNSVT 15連
発（Fig. 3）および Wenckebach型のII度房室ブロックを認
めた．
　加算平均心電図所見：心室遅延電位を認めなかった．
　経　過：病歴上DCMと突然死の濃厚な家族歴があり，
動悸と血の気が引く自覚症状もあったため，久留米大学病
院で精査を施行した．同院入院中同様の症状が出現し，心

電図にて心拍数40/分の一過性CAVBを認めた（Fig. 4）．
2001年5月冠動脈および左室造影，電気生理検査（EPS）
を施行した．冠動脈は正常で，左室造影では全周性に壁運
動低下を呈し，LVEFは49%であった（Fig. 5）．EPSは右
室心尖部および流出路において200 msの3連発期外刺激ま
で行い，11連発のNSVTが誘発されたが，持続性心室頻
拍は誘発されなかった．Collaborative Research Group of 
the European Human and Capital Mobility Project on 
Familial Dilated Cardiomyopathy4）の診断基準を満たさな
かったが，DCMの濃 厚な家族 歴および検査 結果より，
LVEFは比較的保持されているものの，familial DCMの可
能性が高いと考えられ，今後の左室収縮不全の進行が懸念
された．本症例はPMIの適応はClass Iであったが，DCM
と突然死の濃厚な家族歴および NSVTを認めたため，ICD
の適応についても検討した．日本循環器学会不整脈の非薬
物治療ガイドライン10）では，基礎心疾患に伴うNSVTを有す
るが左室機能が比較的保たれている場合（LVEF ≥ 40%）に
該当し，Class IIIであった．1998年のACC/AHAのガイド

Fig. 1   Pedigrees of this family with familial dilated cardiomyopathy.
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Fig. 2   Chest radiograph and electrocardiogram at the first referred to our hospital.
A: Chest radiograph showing slight cardiomegaly (cardio-thoracic ratio (CTR) = 53%), B: Electrocardiogram showing non-specific 
ST-T changes in leads II, III, aVF, V3-6.

A B

Fig. 3   24-hour Holter recording at the first referred to our hospital 
showing nonsustained ventricular tachycardia.

Fig. 4   Twelve-lead electrocardiogram during the hospitalization showing symptomatic complete heart block.
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ライン11）においても，本症例がfamilial DCMであれば，
Class IIbのQT延長症候群または肥大型心筋症のように家
族性あるいは遺伝性に致死的心室頻脈性不整脈のリスクが
高い場合に該当するかであり，ガイドライン上は積極的な
ICDの適応ではなかった．しかし，PMIを必要としたこと，
DCMと突然死の濃厚な家族歴を有し左室収縮不全進行が
懸念されること，患者が突然死に対し強い不安を抱く一方，
副作用の点よりAMD服用にきわめて消極的であったこと，
PMI後ICDへのupgrade時の侵襲度などを考慮し，患者・
家族と十分協議の結果，ICD植込みを選択した．2001年6

月にdual-chamber ICD（Medtronic GEM II DR®）植込み
術を施行した．術後のX-Pおよび心電図をFig. 6に示す．
CTR 51%，左前胸部にICDを認め，心電図は心拍数70/
分の房室順次ペーシングであった．退院後外来で経過観察
していたが，数年間で左室収縮能は徐々に悪化を認めた．
当初より投与していたテモカプリル1 mgにカルベジロール
2.5 mg，フロセミド20 mgを併用し，最終的にフロセミドを
80 mgまで増量し対応したが，2005年2月慢性心不全の急
性増悪により当院入院となった．Fig. 7-A，8に入院時のX-P
および心エコー図所見を示す．X-P上心拡大（CTR 70%），

Fig. 5   Left ventriculograms showing diffuse hypokinesis (Left 
ventricular ejection fraction (LVEF) = 49%).

A B

Fig. 6   Chest radiograph and electrocardiogram after the dual-chamber implantable cardioverter-defibrillator (ICD) 
implantation.
A: Chest radiograph showing the dual-chamber ICD at the left anterior chest. CTR was 54%, B: Electrocardiogram 
showing atrio-ventricular sequential pacing.
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肺うっ血を認め，心エコー図上36%とLVEFはさらに低下し
ていた．Fig. 9に治療経過を示す．利尿薬静注，ニトログリ
セリン・ドパミン持続静注などで加療の結果症状は改善し，
4 kg増加していた体重は7 kg減少した．しかし，安静度拡
大後心不全が増悪した．ジギタリス，ピモベンダンを追加
の結果心不全はコントロールでき，入院時736 pg/mlであっ
たBNPは58 pg/mlへ，X-P上CTR 58%へと改善した（Fig. 

7-B）．退院後は心不全の再燃なく経過良好であった．とこ
ろが2006年3月26日午後5時53分，買い物中に気が遠のく
感じがした後，前胸部に衝撃を自覚し当院受診となった．
プログラマーでcheckの結果，ICDのエピソードレポートに
VFに対するDC shock，除細動が記録されていた（Fig. 

10）．同日よりAMD 400 mgを開始し，14日後より200 mg
を維持量とした．AMD導入後現在までVT/VF，心不全
増悪はみられず，AMDの減量〜中止を必要とする心外性副
作用も認めていない．

考　察

　NSVTを伴う虚血性心筋症に対するICDの一次予防効果
はMADIT-I12）により示された．これを踏まえ，1998年
ACC/AHAのガイドライン11）においてNSVTを伴う虚血性
心筋症に対するICDはClass Iに適用された．その後も

MUSTT13），MADIT-II14）などの大規模試験が報告され，こ
の妥当性が示されている．一方，非虚血性心筋症（NICM）
に対するICDの一次予防効果は，2002 〜 2003年に発表さ
れたCAT15），AMIOVIRT16）のいずれにおいても示されな
かったが，症例数が少ないためICDの一次予防効果は明ら
かにされたとはいえなかった．しかし，2004年458例の
NICMを対象としたDEFINITE7）において，有意差はない
もののICD群の死亡率が薬物治療群に比べ35%低く，
NICMに対するICDの一次予防効果の可能性が示された．
2005年2,521例の心不全症例（NICM 48%）を対象とした

B

Fig. 8   M-mode and two-dimensional echocardiogram 
showing diffuse hypokinesis.

Fig. 7   Chest radiographs before and after the medication for heart failure.
A: Chest radiograph showing cardiomegaly (CTR = 70%) and lung congestion, B: After the medication for heart failure, cardiomegaly 
and lung congestion was improved along with the chest radiograph (CTR = 58%).

A
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SCD-HeFT8）のサブ解析において，NICMに対するICDの
一次予防効果が示された．さらに2004年これら4つの臨床
試験およびCOMPANION17）より抽出したNICM 1,854例に
対するメタ解析 9）においても，ICDは薬物治療群に比べ死

亡率を31%低下させた．以上のようにNICMに対するICD
の一次予防効果を示すエビデンスが集積され，今後NICM
の左室収縮不全例へICDの適応が拡大されることが予測さ
れる．

Fig. 9   Clinical course and treatment.

Fig. 10   Intracardiac electrocardiogram during ventricular fibrillation (range of cycle length, 120 ms to 310 ms, mean 220 
ms). Ventricular fibrillation was successfully defibrillated by DC shock (20J). 
RA: intracardiac electrocardiogram of right atrium, RV: intracardiac electrocardiogram of right ventricle, Marker: marker 
channel of ICD.
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　2001年当時本症例はPMIの適応であり，DCMと突然死
の濃厚な家族歴を有することよりICD植込みに関しても検
討したが，ガイドライン上はICDの適応ではなかった．
NICMに対するICDの一次予防効果を示したエビデンス8-9）

の対象患者（LVEF ≤ 35%）に比べ本症例のLVEFは49%と
保持されており，当時これらの結果が仮に判明していたとし
てもICD植込みを支持する根拠となりえるものではなかっ
た．GESICA18），CHF STAT19）においてNICMに対 する
AMDの有用性が示唆されており，PMIに加えAMD投与と
いう治療選択枝も検討した．しかし，本症例の背景を考慮し，
十分な協議の上ICDを選択した．本症例に対しPMIと
AMDで治療した場合の臨床経過は当然不明であるが，結
果的に本症例の左室収縮不全は進行し，5年後VFに対す
るICD作動により心臓突然死から免れた．不適切作動や医
療費の観点よりICDの適応には十分な注意が必要である．
しかし，本症例のような予後不良の進行性心筋疾患でPMI
が必要な例には，ガイドライン上積極的適応でなくともICD
植込みを検討する必要があると考えられる．

結　論

　PMI適応のCAVBおよび NSVTを合併した濃厚な家族
歴を有するfamilial DCMに対して予防的ICD植込み術を施
行し，手術から5年後VFに対するICD作動により心臓突
然死を回避できた症例を経験した．
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