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はじめに

　Löffler心内膜心筋炎は，好酸球増多症候群に認められる
心合併症であり，心内膜の血栓形成や心筋線維化を生じ，拘
束型心筋症様の病態に進行するため，好酸球増多症候群の
予後を左右する重要な合併症である1-5）．Löffler心内膜心筋
炎に伴う弁膜症には僧帽弁閉鎖不全症が高頻度にみられる
が 6-8），大動脈弁閉鎖不全症の合併は極めてまれである9-12）．
本症例は約1年前に好酸球増多症候群と診断され，今回大
動脈弁に異常構造物を伴う高度の大動脈弁逆流を急性に発
症し，うっ血性心不全が出現したため入院加療を行った．ス
テロイド治療が奏功し，異常構造物の消失と大動脈弁逆流
の改善を認めた，極めてまれな症例であり文献的考察を加
えて報告する．

症　例

　症　例　71歳，男性．

　主　訴：発熱，咳嗽，呼吸困難．
　既往歴：61歳より糖尿病でインスリン治療されていた．
　家族歴：特記事項なし．
　現病歴：1996年より近医にて糖尿病に対するインスリン治
療を受けており，その当時より好酸球増多を指摘されていた
が，特に精査は行われていなかった．2005年9月頃より失認，
失行および見当識障害が出現し，また血液学検査にて著明
な好酸球増多（23,320/μl）を認め，当院老年内科に入院と
なった．精査の結果，好酸球増多を来たすいずれの原因疾
患も認められず，好酸球増多症候群に伴う中枢神経障害と
診断された．抗凝固療法，ステロイド療法により症状ならび
に検査所見は改善し，退院の後，外来加療を継続していた．
2006年7月19日，発熱，咳嗽に加え，呼吸困難が出現し，
その後増悪したため，7月23日に当院循環器内科に緊急入
院となった．
　入院時現症：身長176 cm，体重53 kg，血圧158/78 mmHg，
脈拍106/分 整，体温37.4°C，第3肋間胸骨左縁にLevineⅠⅤ
/ⅤⅠの拡張期灌水様雑音を聴取し，両下肺野に断続性ラ音
を聴取した．
　血液検査所見（Table）：白血球数 36,4000/μlと著明に
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　好酸球増多症候群に合併する心疾患はLöffler心内膜心筋炎が知られており，しばしば僧帽弁閉鎖不全症を合併するが，
大動脈弁閉鎖不全症を合併することは極めてまれである．症例は71歳の男性，70歳時に好酸球増多症候群に伴う中枢神
経障害と診断された．その後症状は安定していたが，約1年後にうっ血性心不全を発症した．心エコー図検査にて大動脈
弁左冠尖と無冠尖の交連部近傍に異常構造物が付着しており，高度の大動脈弁逆流が認められた．入院時に好酸球数が
31,668/μlと著明に増加しており，好酸球増多症候群の再燃と考えた．ステロイド治療が奏功し，異常構造物の消失と大動
脈弁逆流の改善を認めた，極めてまれな症例であり文献的考察を加えて報告する．
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増加しており，分画では好酸球数が87%（31,668/μl）と著し
く増加していた．またCRP 7.1 mg/dlと炎症反応を認めた．
　胸部X線：心胸郭比58%と心拡大を呈し，胸水および右
全肺野に透過性の低下を認めた（Fig. 1）．
　心電図：洞調律，心拍数76/分，V1-2にQ波，V1-4にST
上昇，ⅠⅠⅠⅠⅠaVF V6に陰性T波を認めた（Fig. 1）．
　心エコー図検査：経胸壁心エコー図検査では左室拡張末
期径53 mmと軽度の左室拡大を認めたが，左室壁運動異常
は認められず，左室駆出率は68%であった．大動脈弁無冠
尖に異常構造物の付着が認められ，カラードプラ断層図で
は，高度の大動脈弁逆流が認められた．パルスドプラ左室
流入血流速度波形は拘束型であり左房圧上昇が示唆され，
三尖弁逆流血流速度より推定された肺動脈圧は57 mmHg
と高度の肺高血圧を認めた．経食道心エコー図検査（Fig. 2）
では大動脈弁無冠尖と左冠尖の交連部近傍に，比較的低
エコー輝度の異常構造物が付着しており，この異常構造物

により弁の接合不全が起こり，高度の大動脈弁逆流を生じ
ていると考えられた．
　入院後経過（Fig. 3）：今回の心不全は，大動脈弁に付着し
た異常構造物により急性に大動脈弁閉鎖不全が出現し，高
度のうっ血性心不全が発症した病態と考えられる．入院時
に好酸球が著明に上昇しており，大動脈弁の変化は好酸球
増多症候群に合併したLöffler心内膜心筋炎に伴う変化と考
えられた．心不全に対する加療を行いながら，7月23日より
プレドニゾロン20 mg/日の内服を開始したが，好酸球数の
減少が認められず，7月25日よりステロイドパルス療法（メチ
ルプレドニゾロン1,000 mg × 3日）を行った．好酸球数は一
時4,550/μlまで減少したが，7月29日より再び上昇してきた
ため，8月3日より2回目のステロイドパルス療法を行った．
その後，好酸球数は徐々に低下し，プレドニゾロンを10 mg/
日まで減量した．好酸球数の減少に伴って症状も改善し，
胸部X線上でも心胸郭比の縮小と肺野の浸潤影の改善が認

血液学　 血液生化学
　WBC 36,400/μl 　TP 5.4 g/dl

　　Neutro 10.0% 　Alb 2.9 g/dl

　　Eosino 87.0% 　BUN 22 mg/dl

　　Lymph 1.0% 　Cr 1.1mg/dl

　　Mono 1.0% 　T-Bil 0.6 mg/dl

　　Baso 1.0% 　AST 13 IU/ℓ
　RBC 404×104/μl 　ALT 18 IU/ℓ
　Hb 11.4 g/dl 　AlP 210 IU/ℓ
　Ht 36.3% 　γ-GTP 97 IU/ℓ
　Plt 4.2×104/μl 　LDH 432 IU/ℓ
凝固系 　CK 80 IU/ℓ
　APTT 34.6 sec 　Tchol 155 mg/dl

　PT 62.0% 　TG 87 mg/dl

　PT-INR 1.27 　HDL-C 39 mg/dl

　D-dimer 1μg/ml 　Na 137 mEq/ℓ
　AT III 87% 　K 3.7 mEq/ℓ
血液ガス (O2 5L) 　Cl 106 mEq/ℓ
　pH 7.498 　CRP 7.14 mg/dl

　Pco2 32.4 Torr 　BNP 285 pg/ml

　Po2 56.9 Torr

　O2Sat 93.3%

　BE 2.5 mmol/ℓ
　HCO3- 26.5 mmol/ℓ

Table   Laboratory data.
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められた．第40病日に施行した経胸壁心エコー図検査では，
大動脈弁逆流は軽度となり，パルスドプラ左室流入血流速
度波形は弛緩障害型に改善し，三尖弁逆流血流速度より推
定された肺動脈圧は25 mmHgと肺高血圧も改善した．さら
に第45病日に施行した経食道心エコー図検査（Fig. 4）で
は，入院時に認められた異常構造物は消失し，大動脈弁逆
流も軽度であった．
　本例は，持続する37°C台の発熱があり，炎症反応も陽性
であったため，大動脈弁に付着している異常構造物が疣贅
である可能性も考えられ，感染性心内膜炎を鑑別疾患とし
て考慮した．血液培養を3回行い，エンピリック治療として
硫酸ゲンタマイシン，セフトリアキソンナトリウムの投与を前
述のステロイド治療と同時に開始したが，血液培養の結果は
陰性であり，また炎症反応も低下したため，第14病日に抗
生剤の投与を中止した．その後，発熱はなく，CRPの再上
昇も認めなかった．

考　察

　Löffler心内膜心筋炎は好酸球増多症候群に合併した心
疾患と考えられており，平均生存期間は約9カ月と予後は極
めて悪い1-5）．成因として好酸球自体の浸潤あるいはeosino-

Fig. 1   Chest radiograph (left) and electrocardiogram (right).

Fig. 2   Transesophageal echocardiograms on admission.
Two-dimensional transesophageal echocardiograms and their 
color flow mappings on admission, showing a long axis view 
of left ventricular outflow tract and a short axis view at the level 
of the aortic valve with severe aortic regurgitation due to a 
vegetation-like abnormal structure (arrow) on the aortic valve.  
LV: left ventricle, LA: left atrium, Ao: aorta, LCC: left coronary 
cusp, RCC: right coronary cusp, NCC: non coronary cusp.
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Fig. 4   Transesophageal echocardiograms on the 45th day 
after admission.
Two-dimensional transesophageal echocardiograms and 
their color flow mappings on the 45th day after admission, 
showing a long axis view of left ventricular outflow tract 
and a short axis view at the level of the aortic valve with 
disappearance of vegetation-like structure and improvement 
of aortic regurgitation.  
LV: left ventricle, LA: left atrium, Ao: aorta, LCC: left coronary 
cusp, RCC: right coronary cusp, NCC: non coronary cusp.

Fig. 3   Clinical course.
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phil cationic proteinやeosinophil major basic proteinなど
の好酸球細胞質内顆粒に内在するたんぱく質による心内膜
の一次障害，それに引き続く血栓形成や心内膜線維化など
の二次障害が考えられている1-5）．Löffler心内膜心筋炎に合
併する弁膜症としては，僧帽弁閉鎖不全症が知られており，
49%に合併すると報告されている6-8）．閉鎖不全の発生機序
として，僧帽弁に付着した結節性，線維性沈着物による不
完全な弁接合不全や僧帽弁に左室壁心内膜と同様の好酸
球浸潤による変化が生じたり，僧帽弁下部から乳頭筋周囲
の血栓形成，または乳頭筋の虚血・変性などの心筋病変に
よる乳頭筋機能不全などが考えられている．
　一方，大動脈弁閉鎖不全症の合併は極めてまれであり，
我々が調べた限り4例の報告があるのみで，4例とも大動脈
弁に異常構造物の付着が認められている9-12）．Hendrenら9）

は僧帽弁および大動脈弁に対して機械弁置換術を行い，大
動脈弁に関しては弁機能不全再発のため生体弁への再置換
を余儀なくされたが，術後1年間の経過は良好であったと報
告している．Gudmundssonら10）は大動脈弁の線維化および
線維性構造物による大動脈弁閉鎖不全症に対して大動脈弁
置換術を施行しており，置換前の大動脈弁に好酸球浸潤を
認め，大動脈弁に付着した異常構造物が，大動脈弁逆流の
原因と推測している．一方，Dauphinら11）やBozcaliら12）は
弁機能不全を伴わない大動脈弁の異常構造物に対して抗凝
固療法およびステロイド治療を行い，心機能の改善，異常
構造物の縮小を得たと報告しているが，異常構造物の組織
学的な評価はされていない．
　本例においても，大動脈弁閉鎖不全症は弁に付着した異
常構造物に起因すると考えられた．異常構造物は疣贅の可
能性も考えられ，感染性心内膜炎との鑑別が非常に困難で
あった．しかし，好酸球の増加が著明で好中球の増加が認
められなかったこと，ステロイド治療により大動脈弁に付着
した異常構造物の消失と大動脈弁逆流の改善を認めたこと，
抗生剤を中止したにもかかわらず大動脈弁病変の進行を認
めなかったことよりLöffler心内膜心筋炎に合併した大動脈
弁病変による大動脈弁閉鎖不全症と考えた．本例の経過は
Dauphinら11）やBozcaliら12）と同様であり，大動脈弁に付着
した異常構造物はLöffler心内膜心筋炎の線維性構造物と
推察される．
　Löffler心内膜心筋炎に伴う弁膜症は，Löffler心内膜心筋
炎自体による拡張機能障害に，逆流性弁膜症による容量負

荷が加わり，本例では高度のうっ血性心不全が発症したも
のと考えられる．本例のように比較的急性の経過で弁機能
不全が発症した際に，治療法として外科的弁置換術が考慮
されるが，術後に弁機能不全が再発する可能性が高い本症
の特徴を考慮すると，最初に抗凝固療法，ステロイド治療を
含む内科的薬物療法を十分に行うことが重要と考えられた．
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