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　　　Acase　of　arrhythmogenic　right　ventricular　dysplasia（ARVD）was　described，　A　34－year・old　male

was　admitted　to　our　hospital　because　of　palpitation　caused　by　recurrent　sustained　ventricular　tachy・

cardia（VT）．　Electrocardiogram　revealed　T・wave　ilwersion．．in　the　right　precordial　leads　and　a　pos・

texcitation　wave，　i．e．　epsilon　wave，　in　Vt　and　V2。　QRS　cQr1丘guration　during　VT　showed　left　bundle

branch　block　patter1ユwith　left　axis　deviatiQn．　Radionuclide　blood　pool　i皿aging　and　contrast　ven・

triculography　revealed　marked　dilatation　and　diffuse　hypokinesis　of　the　right　ventricle，　although

left　ventriculography　and　coronary　angiography　were　normal．　Electrophysiological　studies．demon－

strated　two　types　of　sustained　VT　originating　in　the　right　ventricular　outfiow　tract　and　apex　that

were　induc三ble　by　programmed　ventricular　stimulation　until　the　intravenous　administration　of　1000

mg　procai照mide．　He　was　started　on　procainamide　1000　mg　three　times　a　day　with　complete　sup・

pression　of　the　VTs．

　　　The　clinical　features　of　this　newly　identified　entity　with　emphasis　on　the　techniques　of　diagnosis

．and　the　current　management　of　ARVD　were　discussed．　Shinsht‘Med．ノ「．，36：178－186，1988
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不整脈源性右室異形成症

　　　　　　　　　、緒　欝　　　　灘認めた（Fig・1a）・発作目寺の心融は心撒晦
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　分180回，左脚ブロック，左軸偏位型のVTが記録さ

　右室心筋が脂肪組織もしくは線維組織により置換さ　　れた（Fig．1b）。また，平均加算法を用いた体表面心

れて菲薄化し，右室起源の心室頻拍（ventricular　　電図において矢印に示すごとく1ate　potentialが明瞭

tachycardia以下VTと略す）を呈する原因不明の　　に記録された（Fig．2）。心臓超音波検査においては左

心筋疾患として不整脈源性右室異形成症（arrhyth・　　室壁厚および壁運動は正常範闘で，右心系の拡張は明

mogenic　right　ventricular　dysplasia以下ARVD　　らかではなく，三尖弁付着部位は正常であった。左前

と略す）が近年注目されており，報告例も徐々に増加　　30度で撮影した99mTc標識赤血球による心プールシ

し，その病態に関する知見が集積されつつある。今回　　ンチにおいては，右室全体の拡張と収縮低下を認め，

われわれは動悸…の精査を主訴に入院した34歳の男性に　　本法で計箕した右室駆田率は11．2％と低下していたが，、

おいて形態学的および心臓電気生理学的検査の結果　　左室駆出率は56．3％とほぼ正常であった（Fig．3）。ま

ARVDと診断し，その治療としてprocainamideが　　た2°1Tl心筋シンチでは左心系に集積欠損はなく右心

有効であった1症例を経験したので，若干の文献的考　　系は描出されなかった。心臓カテーテル検査では心内

察を加えて報告する。　　　　　　　　　　　　　　　　圧，心拍出量は正常で心内短絡を認めず，冠状動脈造

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　影に病的所見はなかったが，左室造影では駆出率が66
　　　　　　　　11症　　　例
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　％と良好であるのに比し，右室造影上，右室は拡張し，

　症例：34歳男性，会社員。　　　　　　　　　　　収縮の低下と造影剤wash　outの著しい遅延を認め，

　主訴：動悸。　　　　　　　　　　　　　　　　　　Simpson法により計錦した右室駆出率は36％と低下

　家族歴：心疾患，突然死なし。　　　　　　　　　　　していた（Fig，4）。右室心内膜心筋生検は生検紺子が

　既往歴：特記粥項なし。酒は機会飲酒。喫煙歴なし。　心尖部まで挿入できず心尖部よりの右室側中隔から行

　現病歴：17歳時，マラソン中に動摩，意識消失発作　　ったが，心筋線維は全体的に肥大傾向があり，心筋の

があり，近医に入院し意識はすぐに改善したが発作の　　隔解化，空胞変性と配列の乱れを認めたが，明らかな

原因は不明であった。24歳時，仕事中に再び動悸が出　　線維化や脂肪浸潤はこの検体では認めなかった（Fig．

現し，2日間某院にて経過観察したが改善せず，うっ　　5）。以上よりARVDにともなうVT発作と考え，　VT

血性心不全状態となったため，cardioversi。11にて洞　　機序の解明および治療方針決定の目的で，心臓電気生

調律に戻り，このときはじめてVTと診断された。　　理学的検査を施行した。右大腿静脈穿刺により3本の

31歳時，就寝中に同様の発作が出現し諏訪赤十字病院　　6F，　Josephson　catheterをおのおの，右房高位，　His

にてprocainamideを投与され，　VTは洞調律に戻　　束近傍および右室心尖部に留置した。一般ルーチン検

ったが，その後も3年間に頻拍発作が数回出現し，次　　査において洞結節自動能，洞房伝導時間，房室伝導能

第に治療抵抗性となったため，精査および加療の目的　　に異常は認めなかったが，洞調律時の右室心内膜マッ

で当科に入院した。　　　　　　　　　　　　　　　　ピングで，His東心電図上，　V波から約100msecの

　入院時現症：身長167cm，体重57k9，意識清明，血　　位置にdelayed　potentialカミ記録された。2方向の

圧122／74mmHg，脈拍70／minで整。貧血黄痕な　　透視によりカテー一テルの位麗を確認して右室ペースマ

く甲状腺腫を触知しない。胸部では過剰心音，心雑音　　　ッピソグを施行後，右室プログラム刺激による　VT

は聴取せずラ音も聴取しない。腹部で肝，脾腫を触知　　の誘発を行った。Basic　pacing　cycle　length　500

せず，腹水，下腿浮腫を認めない。神経学的にも特記　　msecでペーシソグ後，290から270　msecでS2刺激

すべき異常所見を認めなかった。　　　　　　　　　　　を，270から220msecでS3刺激を早期に入れるご

　入院時検査成績：検尿，検便，宋梢血血液生化学　　とにより2種類のsustained　VTが誘発された。いず

検査，血清検査などに特記すべき異常を認めなかった。　れも左脚ブPtック型を示したが，一方はcycle　length

　胸部X線写真では，心胸郭比は47％と心拡大はなく　　が310から340msecでinferior　axis　type，他方は

肺うっ血像も認めなかった。安静時12誘導心電図は毎　　cycle　lengthが410　msecでsuperior　axis　type

分56回の洞調律で，QRSの電気軸は一10度，　Vlから　　であった（Fig．6）。この時には，血行動態は安定し

V4のT波の陰転と矢印に示すごとく，　Vl，　V2の　　ており，意識レベルの低下は認めなかった。これらの

QRSの直後にpostexcitation　waveであるepsilon　　VTは2発早期刺激あるいはVT　cycle　Iengthの
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Fig，1a　Resting　electrocardiogl　am　illustrating　T－wave　inversion　m　VI　to　V4

　　　　　　and　postexcltation　waves　that　can　be　seen　best　ln　the　right　pre－

　　　　　　cordial　leads　as　srnall　undulations　ln　the　ST　segment（arrows）．

Fエg，1b・Twelve　lead　electrocardlogram　during　clmlcal　VT．
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　　　　　　　Fig．2　The　result　of　slgnal　aveヱagmg　which　enhances　the　visibエUty　of　the

　　　　　　　　　　　　ventrlcular　postexcitatlon　waves。　At　50－100msec，　after　the　end　of　the

　　　　　　　　　　　　QRS　colnplex，　there　are　addltional　spikes（arrows）．
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Fig．3　Gated　pool　scan　performed　in　30－degree　left　anterior　oblique

　　　　　　　projection　（black　line　is　endodiastolic　trace，　and　gray　line

　　　　　　　endosystolic　trace）．

Fig．4　Right　anterior　oblique　view　of　right（1eft　panel）　and　left

　　　　　　　（right　panel）　ventriculogram　during　diastole（toP）and　systole

　　　　　　　（bottom）．　Note　the　poorly　contracting，　markedly　diiated

　　　　　　　right　ventricle　and　the　aneurysm・like　apical　deformation．
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Fig．5Microscopic且ndings　of　endomyocardial　biopsy　specimen．（Helnatoxylin・
　　　　　　eosin　stain，　original　magnification　×100）

Induced　VT（RV　out　origin）　　　　　　　　工nduced　VT（RV　apex　origin）
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Fig．6　Twelve　lead　electrocardiograms　of　induced　VTs．　Both　VTs　are　left

　　　　　　bundle　branch　block　pattern，　but　one呈s　inferior　axis　type（1eft　pane1）

　　　　　　and　the　other　is　superior　axis　type（right　panel）．
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VT　induction（RV　out）
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．1器t．焦騨1三慧鉱麟・認。灘・1鼎密藩，￥．S
l　　　　　　　乙［－1繭鼠’・…’一L　　　L・』　　輩・’』’「　　　　　　　and　intracardiac　recordings　are　frQm　His

≧　　　　　　　　　・　　　　　　　　　　　　　　　　　I　bundle　e！ectrogram（HBE），　prQximal　and

l　　　　　　　　　　　　　l　　　　　　　　　　　　　　　　　　distal　right　ventricular　outflow　tract
　　　　　　　こ＿．、一一＿＿＿畔叩＿糊　＿，＿，＿＿＿丁、、＿＿，．．．、，”t＿　　　（RV　out（p）　alld　RV　out（d））　and　pro・

1、『「轡窺濤騨囎預1学、遜璽謬「層◎翫謡蟹騰（課「i膿「，欝
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，　　　　’　　　　　　　　　　　ル　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

lv、・’、黛’－1・－ @w』一’℃駄’「d・・ti・n・fd・ub1・v・・t・i・・1・・ext・a・・im・1i
　　　　　　　　　　「　　　．　　　　　　　　　　　　　　・　’　．　　with　an　SIS2　illterval　of　290msec　and　a11

論鵬麟蹴甥蹴塗1｝鍾灘墾総篶総罵黙灘
剛・－1－1…　　ゴ「、　L鴇’財「axi、　typ，d　VT（・pP・・p…1）．　Thi・VT

：獄：1：；、這撫賊1磁：滅：・lIX齢lf°雲窒ld。器盤無、藷
・　　　　　臓v醐岬，　　，　　　・　　　　　　　　蟹轍綱蜘　　．　pacing（BVP）（10wer　panel）・

Table　l　Summarized　data　of　electrophysiQlogical　studies

（フontrol　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Proeごτina〃tide　IOOOmg／20min　i・v・

　ECG：QRS　90msec，　QTc　440　　　　　　　　　　　　　QRS　110msec，　QTc　510
　HBE：PA　20，　AH　120，　HV　35（SCL　920）　　　　　　　PA　30，　AH　110　HV　50（SCL　620）

　OST：Max．　SNRT　1200，　Max．　CSNRT　280
　　　　　　　Wenckebach　rate　171／mill

　SACT：250
　V－Acnduction（一）
　Dual　A・V　pathway（一一）

　Accessory　pathway（一）
　ERP：RA　190，　AVN　320（PCL　600）
　　　　　　．RV。p．240，　RV。。t．260（PCL　500）　　RV・p・270・RV・・t・280（PCL　500）

　VT　induction　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　』
　　　　　S、S、　500，　S、S，270，　S、S、250　　　　N・t　i・d・・ibl・

　　　　　　　　　　　　　　atRVap．）　　　　　　　　　　　　　　　　　　SザS4　　　　　　　　　　　　　（

　　　　　SIS1500，　SIS，290，　S，S，，　270－220　　　　　Burst　paci・g　10・15　beats

　　　　　　　　　　　　　（。t　RV。ut．）　　　　　　　　　（300－250）

　　　　　1）　LBBB　form，　inf．　axis，　CL　310－340

　　　　　2）　LBBB　form，　sup．　axis，　CL　410

VT　termination
　　　　　SエS正250，　SiS2250

　　　　　80％VTCL，10　beats　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，

　　　　　60％VTCL，10　beats

　　　　　60％VTCL，　8beats　　　　　　　　　　　　　　　　　　・

Abbreviations：HBE＝His　bundle　electrogram，　OST＝overdrive　suppresslon　test，（C）SNRT＝
　　　　　　　　　　　　　（，。rrect，d）・i・u・n・de　rec・v・・y　tim・，　SACT＝・i・・at・i・1…d・・ti・n　tim・・ERP＝

　　　　　　　　　　　　　effective　refractory　period，　RA＝right　atrium，　AVN　・atrioventricular　node，　RV＝tt

　　　　　　　　　　　　　，ight。，nt・i・1・，（P）CL－（P・・i・g）・y・1・le・gth，　LBBB－1・ft　bundl・b・a1・ρh　bl°ck・
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60から80％でのburst　pacingを行うことにより停止　　し，とくに肺動脈円錐部，右室心尖部，右室下壁を中

可能であった。Fig．7上段に，2発早期刺激により誘　　心に，瘤様の拡張が認められ，組織学的には肪脂組織

発されたcycle　length　310　msecのVTを，下段に，　　もしくは線維組織により置換されている，などの特徴

誘発されたVTに対してburst　pacingを行ったと　　を有する。

ころ基本周期および形態が異なるVTへと移行した　　　本症例においては乎術を施行してはいないためその

状態を示す。ペーシソグによりVTの誘発，停止が　　所見は不明であり，心筋生検においても著明な脂肪浸

再現性を持って可能であること，さらにVTに対す　　潤や線維化は証明できなかったが，　ADVDの右室病

るペーシソグでentrainment現象を認めたことより，　変はFontaineら5）の言うtriangle　of　dysplasia（流

VTの機序としてre・entryが強く考えられた。また，　繊路，心尖部，後下壁）に限局，妊発することが知ら

VT中の右室心内膜マッピングによる最早期興奮部位　　れており，この部分から生検が行われない場含には組

および右室ペースマッピングでの心電図波形との対比　　織学的証明が困難なこともあり3），本症例では他の特

から，2種類のVTがそれぞれ右室流出路および心　　微的所見をそろえている点でARVDの診断に関して

尖部起源であることを確認した。しかし・procaina・　　は問題はないと思われる。心電図所見としてのV1か

mide　1000mgを20分間で静注後，右室有効不応期が　　　らV4でのT波の陰転とepsilon波の存在および発

20から30msec延長し，　VTはまったく誘発不可能と　　作時左脚ブロック型のVTを認めることは本症を強

なった。以上の電気生理学的検査の結果をTable　1　　く示唆する所見であり，日常臨床上注意が必要と思わ

に示す。なお，procainamide静注時の血中濃度は　　れる。このepsilon波は通常の12誘導心電図では認め

5．2ng／mlで，この値を参考に同剤1目39の内服に　　にくいことがあり，心電計の感度を上げたり，体表面

て外来で経過観察中であるが，6ヵ月たった現在でも　　電位の平均加錦法を用いると検出率が向上することが

特に副作用を認めず動悸発作はまったく消失し，24時　　報告されている4）6）。ARVDにおける右心系の拡張は

間Holter心電図においても単源性の心室性期外収縮　　超音波検査では描出しにくく，見逃されることもあ

の散発を認めるのみでVTが完全に予防できている・　　る7）8）。心プールシンチグラフィーは非侵襲的に右心

　　　　　　　　1、、考　察　　　　系の形態および収鰍態欄べることがで鮪翫方
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　法である8）－10）。また，先に述べた右室のtriangle　of

　ARVD　は右室拡大，右室壁運動異常および右室起　　dysplasiaでは伝導遅延を反映したdelayed　potential

源性心室頻拍を主徴とする新しい疾患概念として・　　を同部位に認めることがあり，これらをfocusとして

1977年にFontaineら1）により初めて報告されて以来，　　複数のVTが誘発されることが多く11），その機序と

現在までに世界で約6G例の報告がある・ARVDの病　　　して大半がre・entry　lこよるものであるといわれてい

因は未だ明らかではないが，その病態はUh「s　anO・　　る6）。しかし，最近，頻拍性不整脈の原因として，電

maly，　parchment　heart　syndrome，右室拡張型心筋　　気刺激で誘発，停止可能である　triggered　activity

症（RVDCM）などと明確に区別することは困難であ　が注目されており，さらに，異常自動能尤進により

り，UhPs　anomalyが右室心筋の形成不全の完全型　　VTを引き起こした症例12）13）や刺激伝導系の異常を

とすると，ARVDはその不完全型とする説もある。　　合併した症例14）15）の報告もあり，　ARVDにおいては

また，家族内発生をした症例2）3）もあり，現在ではそ　　プμグラム刺激によるVT誘発試験を含む十分な電

の原因は先天性と考えられつつある。　　　　　　　　　気生理学的検査を行うことは病態の解明のみならず治

　1982年，Marcusら4）はARVD　24例をまとめ，その　　療の選択においても有用かつ必須のことと思われる。

臨床的特徴を以下のごとく報告した。すなわち，①患　　本症例では心内膜マヅピソグが十分に行えず，delay・

者の平均年齢は39歳で，男女比は2．7：1と男性に多　　ed　potentialの部位的同定はしていないが，　VTに対

い，②非発作時心電図の右側胸部誘導に陰性T波を　　するペーシソグでconstant　fusiol）を示しentrain・

見る，③ventricu王ar　P。stexcitation　waveが認め　　ment現象を認めた点は本症例のVTの機序として

られる，④心室頻拍時のQRS波形は左脚ブロック型　　re・entryを強く示唆するものと考えられる6）ユ6）。ま

である，⑤電気刺激により自然発作と同様の左脚プロ　　た，臨床的セこ捕えられたのは右室心尖部起源の　VT

ック型心室頻拍を誘発しうる，⑥右室造影で右室拡大　　のみであったが，誘発にて心尖部のみならず，流出路

が認められる，⑦手術時の肉眼的所見では右室は拡大　　起源のVTも記録され，しかも流出路起源のVTに
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対し電気刺激を加えたところ心尖部起源のVTへと　　害が存在し徐々に拡張型心筋類似の病態を呈する症

移行したことから，自然発生時，流出路起源のVTも　　例24）－27）の報告もあり，本症例においても，今後VT

発生していた可能性がある。これららの2種類のVT　　の出現や心機能の推移について厳重な経過観察が必要

がprocainamlde静注後，完全に誘発不可能となり，　　と思われる。

同剤の有効性が客観的に確認された・　　　　　　　　　　　　　　　　　　IV　結　　　語

　治療は，ARVD・（i　O：心機能障害による心不全を主

訴とすることはまれであるので，VTなどの不整脈の　　　不整脈源性右室異形成症の1例を経験した。症例は

コントP．・一ルに主眼がおかれvaughan－Williams分　　17歳に失神発作の既往を持ち，　VTにともなう動悸発

類のIa，　Ib群，　III群を中心とした内科治療がfirst　　作を主訴とする34歳の男性で心電図上V1からV4で

choiceとなり9），薬剤抵抗性のときには抗頻拍型のぺ　　の陰性T波とV・，　V2にepsilon波を認め・発「F時

一スメーカーや植え込み型自動除細動器11）の植え込　　の心電図では左軸偏位，左脚ブロック型のVTが記

みを行っている施設もある。また，外科的にfocusを　　録された。形態学検査において右室の著明な拡張と低

切離，切断や冷凍凝固ll）17）18）したり完全右室自由壁　　収縮があり，心室プログラム刺激により2種類の右室

隔離術19）などの方法も試みられている。しかし，術後　　起源のVTが誘発された。しかし，これらのVTは

の不整脈の再発や低心拍出量による死亡例の報告もあ　　procainamideの静注後，まったく誘発されなくなり・

り20），さらに疾患自体が進行性である可能性もあるた　　同剤の内服が臨床的にも有効であった。症例の報告と

め21）22），外科的治療は内科的治療に抵抗性の症例に　　ともに，ARVDの診断治療および予後などについて

限られるべきであろう。　　　　　　　　　　　　　　若干の文献的考察を加えた。

　ARVDの予後に関しては，致死的不整脈による突　　　　　　　・

然死が予防できれば比較的良好とする報告もあるが，　　　本報告の要旨は62年6月，第124回日本循環器学会

次第に単一の抗不整脈薬には抵抗性を示し多剤の併用　　　関東甲信越地方会において発表した。

を余儀なくされるもの2D23）や，潜在的に左心機能障
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