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IHSSは, Fowlerの心筋疾患の分類では,    Idiopathic myocardiopathyに属するものであり，心室中隔

上部の肥厚によって左室流出路の狭窄をきたし，これが心収縮にさいし肥厚筋の収縮によって狭窄が増強す

るものである。血行動態上の特徴のほかに，家族性に発生するものがあったり，原因不明の急死の原因とな

ることがある点などから注目されはじめ,    Braunwaldら1)の詳しい研究により，その病態生理が明らかに

されつつある。

我々は，左・右心臓カテーテル検査, cineangiographyを中心として, phonocardiography,   apexcard-
iography,   carotid pulse wave,   plethysmographyなどのmechanocardiography.更に,    ultrasound

echocardiography.長時間連続心電図記録装置Cavionics)による心電図の観察と，そのcomputer分

析などの他覚的検査法を使って,   IHSSの診断を確定し得た症例について報告し，本症例におけるapical
systolic murmurの成因について考察を加えた。

症 例
男子。飲酒後の心'陣冗進を主訴とする。入院
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３３才，男子。飲酒後の心'陣冗進を主訴とする。入院

時，体重73.5”，身長161.5cm,斗士型で多毛質ｃ血

圧130-80,脈拍数78で整・胸部で二峰性の心尖拍動

を触，視診で承とめる。

聴診所見：心尖部を最強点とするLevine I度の

ややmusicalな性質を帯びたlate systolic ejection
ｍｕｒｍｕｒをきく。このSMは両側頚動脈領域へは

伝達されず，脹嵩へよく伝わる。Valsalva手技によ

る胸腔内圧上昇時にその音愚をます｡･吸気性増大はな

い°かすかなⅣ音と、音を聴取したが，Ⅱ音音量，分

裂像は正常で, I音は軽度減弱。
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腹部には異常所見なし。

；諸検査所見にも，血液，尿，糞，
Wa氏反応， 血沈値等異常を象とめ

ず。

ａ・胸部X-rayC図0  :左室CL

V)の求心性肥大が承られる。第

I,Ⅱ斜位をゑても左房CLA) ,

肺動脈CPA)共に拡大なし。右室

CRV)の肥大なし。 図２ E C G

ｂ・ECGC図2)   : LVの収縮期負荷を示す。経過

を追って承ると時に右房負荷像が承られることがあ
った。四肢誘導での高電位はなく,   I, aVLにＱを

承とめない。不整脈はつかまらず。（但しAvioni-
Ｃｓでは上室性期外収縮の散発所見があった）。

ｃ・PCG C図3)

聴診所見で記載したような所見が,   SM,   I,   I,

I ,Ⅳ音に承られる。即ち，心尖部のＩ音成分は
Ⅱ音成分の振幅よりも小さく，Ⅱ音の奇異性分裂は

ない。Ⅲ，Ⅳ音は，はっきりした振動としてとらえ

られる。SMはＩ音から０．09秒遅れてはじまり，

最強点にclickを承とめる。Diastolic murmur

CDM)はない。Apical SMの性状をより詳しく
承るためにAmyl nitrite.   Angiotensin負荷心音

図法2)を試承た（図４，５）。
図３Amyl nitrite負荷後C30秒後),Ⅳ音の著明な

尤進と共に, SMも有意な増強を来した。SMはdiamond-shapedである。

Angiotensin負荷では，有意な血圧上昇と共にSMの音量は減少しており，Ⅳ音は，一時C4分後),有

意に増強しているのではないかと思われる時期がある。
。、Carotid Pulse Wave CCPW) C図6)  :明らかなbisferient waveを示す。dicrotic notchは痕跡化

している。upstroke waveはsharpでupstroke timeとejection timeの比は０．37位である。

前述のlate SMの頂点はupstrokeの頂点と一致している。
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e・Plethysmography C図7-B)   ' anacrotic waveをみとめず，鋭い立ちあがりを示すmonophasic

waveである。dicrotic notchは不明瞭。
f.    Apex cardiogram CLeft-sided) C図7-A)  :著明な"A" waveを承とめ, "C" waveは二峰性。

A/C  ratioは0.42で増加している。ventricular fillingはsmoothと思われる。SMはＣ波の第２波

の頂点あたりから始まるよう

である。

g.    Cardiac Catheterizat-
ionとCineangiography

（表１）：
１）右心カテ，シネアソ

ギオ：表１のように，

心内圧現象正常。心内酸素

飽和度にshuntを思わせ
図8 B     CP-A view)
PV-LA-LV-Aorta (systole)る所見なし。右室肥大，右

図8 A     CP-A view)
RA-RV-PA

室流出路の狭窄，その他，異常所見を象とめな
い（図8,  A,   B)。

又肺静脈CPV)からLA,   LVへの径路にお

いて，左室の著明な肥厚が象とめられる。これは

左心アソギオでより明らかとなる（図8B)。

２）左心カテ，シネアンギ

オ所見（表1,図9)   :LVの

先端迄いれたカテ先を大動脈
にひきぬいていくと,   170 mm

Hgから125nimHgへと下降す

る。即ち45inmHgの圧較差が

承とめられる。そこでIHSS

において圧較差を下げると

いわれているpropranolol

CInderal  6mg)を徐倉に静

注し，左室心尖部と上腕

動脈C B A ) の圧変化を同

図９

鍵鍵繍鱗
図10 B CP-A view) LV･diastole図10A CP-A view) LV-systole
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時測定した。

図９に示すように,    BA
の圧には殆んど変化が承られ

ないのに対し，左室心尖部で
は注射開始後３分位から圧の

下降がはじまり，約５分間そ
の状態が持続し，再びもとに

戻っている。即ちBA圧とＬ
Ｖ心尖側の圧較差の減少がみ

-５§ ;隷今 ･ ̅ ̅ ̅ . P ≠ ｰ ～弊、

図11A    (Lateral View) LV-systole図11B    (Lateral View) LV-diastole
られた°これは間接的ながら，

LV内の圧較差がの減少したことを示す所見と思

われる。

左心シネアソギオ（逆行性方室造影）をゑると

（図10,  A,   B,図11,  A,   B) ,方宝筋の著朋

な肥大（図10A)と心室中隔上部の左室腔内への

突出，それに伴う流出路の狭窄（図11 A)が承ら

れ，更に収縮期にLVからLAへの高度な逆流が

観察される。即ち有意なmitral regurgitation

の存在を示している。

ｈ、長時間（10時間）連続心電図記録装置によ

る観察：

篭溌f繁議患士溌蕊

＝ 口

図1２

g唾就FHqlei“唾麺墜冨溌;極〔t職制鞄ｈ

図13B図13AのHeart Rateの分布曲線

図13A夜間，主として就眠時の心拍数変化
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図14 B図14A

図12は，軽い散歩程度の運動負荷を加えたときのECGで，下は安静時のものである。これを連続的に10

時間追跡してゑると，図14Aのように，心拍数は容易に80台から120台に変動しているのがわかる。それに

くらべ夜間安静時の心拍数は60台によく安定している｡その間の様子は，図13B,   14Bのdistribution curve

がよく物語っている。

ったが，上室性期外収縮の存在が確められており,     Avionicsによりはじめて細かな
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ECGの観察が可能であることがわかる。

i.    Ultrasound Echocardiography :   (図15A,  15B)に示すように，心室中隔の肥厚所見とabnormal

systolic anterior movement CSAM).を象とめる。

以上ａ～ｉに亘って，他覚的診断法を使ってIHSSの診断が確かとなった。

考 察
IHSSの諸診断法とその特徴的所見については，既にBraunwaldら1)やWhartonら3)によって細く検

討されており，我々の示した所見のほとんどは既にいいつくされている。

本稿で我々がとり上げる価値があると考えられるものは，
１）長時間連続心電図記録装置CAvibnics)を使って観察した心拍数の動揺性と期外収縮出現の状態に

ついてのより細かな考察，

２）本症例において，検査所見が典型的なmoderateなIHSS所見を示しながら,   apical SMが，従来

記載されているものと，最強部位と，駆出性か，逆流性かという点と，その発生機序の点で異ってい

るのは何故か，

という２点であると思われる。

１）については稿を改めて記載したいと考えており，本稿では，リウマチ性僧帽弁閉鎖不全症という従来

の診断を否定するきっかけとなったapical SMについて考察したい。

BraunwaldらはIHSSにおけるsystolic murmurの主たる発生機序として,   (X) subvalvular obstruc-

tion to LV outflowと②frequent association of mitral regurgitationの２つをあげ，前者の場合は

ejection typeを示し, left sternal edgeに沿って最強点があるとし，後者の場合は, holosyotolic typeと

なり，ふつう“心尖部で最強点を示す”と述べている。然るに,その両者の関係について，収縮期における

mitral valveの運動と，心室中隔上部の左室流出路へのはり出しという点からとり上げていない。

最近ultrasound echocardiographyの発達によってmitral valveの動きと心室中隔の状態等が詳細に

把握できるようになった。hypertrophic obstructive cardiomyopathy'>*^)6)という語は，広義なIHSSと
同義語と考えてよいと思われるが，このHOCMに特徴的な所見として, Shah, P.M.らs)*, Popp, R､Ｌ・

ら6)はabnormal systolic anterior movement CSAM)をあげ, Shahは，その成因を,    "geometric dis-

tortions in the anatomy and function of papillary muscle from asymmetric hypertrophy or excessive
traction by the hypertrophied papillary muscle in a small cavity, or both,  may be  important fa-

ctors"と考えており,   dense echoのLAへの逆流によってたしかめたmitral  regurgitationの原因を
mitral valve自身よりもpapillary muscle functionの変化としてとらえている。

我点の症例でもUCGでSAMが証明されており，シネアソギオでmitral regurgitationがたしかめられ
ている。
ここで面白いのは，我,々の症例でのapical SMのangiotensin I *>と，amylnitrite7）に対する反応で

ある｡これはIHSSのSMに広くぷられる現象であるが,ふつうのリウマチ性心臓病にみられる僧帽弁閉鎖
-１０７-



不全に対する反応とは逆である。本症例においても反応はclear cutである。

心音図学的にIHSSにおけるSMの成因をゑるためにintracardiac phonocardiography CIpcg)により
SMの伝達方向を調べた論文もあるが,   LVからoutflow tractをへてaortaにカテ先をひきぬいて雑音

の消失をみるだけでは, mitral regurgitationの解明にはならず,  LVからLAへのSMの伝達の状態を

象なければ，片手落ちではないかと思われる。

本症例のapical SMの成因について，著者は最近midsystolic clickを併うlate SM症候群8)に承ら

れるようなmitral regurgitationがその本態で，心室中隔上部の収縮期における左室流出路へのはり出し
が,    SMの薬物負荷心音図法CFPCG)へのatypicalな反応となって表われたと考えたい。即ちその根拠

を，このSMの最強点がApex 1ヵ所であり, late systolicの成分の承からなり,   midsystolic clickを

もつこと，薬物負荷心音図で，単純なmitral  regurgitant SMとは反対の反応を示すこと, UCGでSAM

を染とめること，シネアソギオで高度なmitral regurgitationをみとめること，などにおいたSMの成因
についての一元論的立場である。

これは本症例についての考察であり,   IHSS全般のSMにまで拡げることはむづかしいし，上に述べた

立場とは逆に,  outflow tract obstructionに成因を承とめ, mitral regurgitationはsilentになった，と

するものもあってよかろうと思われる。

結 論

左右心カテ，シネアソギオグラフィーを中心に，心音図，心尖拍動図，頚動脈波，指尖脈波等のmecha-
nocardiography.更に, ultrasonic echocardiography.長時間連続心電図記録装置（アビオニクス）を使

って本症例において夫を特徴的所見をえた。特に, apical SMについて考察し，本症例のapical SMの成

因を,    mitral regurgitationにおき，収縮期における肥厚した心室中隔による左室流出路狭窄はmitral
regurgitant SMの性状を変化させる要因と考えてはどうだろうか，という仮説を提案した。

尚アビオニクスで，心拍数がlabileであるという結果をえたが，これは他稿にゆずりたい。
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塾諏第 １ ４ 席 討

田中（東北大学抗酸菌研究所）私も超音波を
IHSS例で用いたことがあるので追加させて戴き
ます｡僧帽弁閉鎖不全が無くても,今スライドに出
ましたような碕麗な収縮期雑音がみられますが,
その場合の雑音発生源をUCGを用いて検討して
ふますと，大動脈弁にフラッタリソグが出ます。
大動脈狭窄ではそれが出て来ない。逆に大動脈弁
閉鎖不全では，僧帽弁に拡張期のフラッタリソグ
が現われる。そういうことから考えますと，弁膜
症の場合，雑音の音源になっていると思われる弁
はあまり振動せず，雑音が生じる渦流とか乱流の
中に置かれた弁はフラッタリソグをおこす，とい
うふうに考えられるわけです。それでIHSSの
場合ですが，この場合は肥厚した中隔があって流
出路に張り出しており，僧帽弁がこれに向ってと
び出して来るものですから，そこに狭窄がおこ

る。そしてそこから雑音が発生すると考えられ
る。したがってその下流にある大動脈弁が振動
(フラッタリソグ)をおこすと考えることが出来ま
す。私の症例では僧帽弁閉鎖不全は証明されてい
ません。ですからIHSSの場合の心雑音には，
乳頭筋などの異常が原因となる僧帽弁閉鎖不全が
主体をなすとは考えられないと思います。
演者私も本例の心雑音の解釈には苦労しまし

た。始めは流出路狭窄による駆出性収縮期雑音と
考えていましたが，アソギオで非常に強い僧帽弁
閉鎖不全がある。仮定として，閉鎖不全雑音は背
方に向う血流によるから，その途中で消失して了
ったと考えることも出来ます。僧帽弁閉鎖不全は
IHSSのかなりの例にあり，無いと考えられて
いる例にも実際は閉鎖不全があるのではないかと
考えています。文献上もそのようであります。
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司会演者のいわれた僧帽弁閉鎖不全の心雑音
は，胸壁から聴診したり，心音図で記録したり出
来なかったのですか。
演者全収縮期雑音としては全然記録されてい

ません。
司会私も留学中に，乳頭筋を傷害して僧帽弁

閉鎖不全を作製し，その心音図を記録させられた
ことがあります。シネアソジオでは逆流が証明さ
れるのですが，その心雑音が記録出来ない。それ
で協同研究者にシネアンジオの方が心音図よりい
いといわれたことがあります。
田中心音図に雑音が記録されるかどうかとい

う問題ですが，それが乱流でおこるとした場合，
乳頭筋とか腿索を切断したような場合には，おそ
らく乱流をおこすような条件が発生しないという
だけではないかと思います。従って心音図から器
質的な診断をするか，機能的な診断をするか，そ
の辺のところをはっきりさせないと，混乱がおき
ると思います。私はむしろ，心音図というものは

局所の血流がどうであるかを知るためにあり，そ
こに心音図の大きな意味もあるし，また限界もあ
るのではないかと思います。ですから雑音が記録
された，されない，ということに基いて，閉鎖不
全があるかどうかをきめることもまた非常に難か
しいだろうと思います。アソジオのような他の方
法を併用する必要があるわけです。ただ，今の場
合，食道内心音図をとれば，おそらくある程度の
雑音は記録されたであろうと思いますが。
司会全く同感です。心臓病の診断は解剖学的

診断が本当だと思います。外科側の医師はそれを
求めてこられ，一方われわれは心音図から機能的
診断を求めているのが実状です。
それからこの例には駆出音が記録されているよ

うに承えましたが，心電図Ｑ波からどの位の所に
ありますか。
演者だいぶおくれています。収縮中期と考え

てよいと思います。
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