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概要 症例 は64歳,男 性.労 作性呼吸困難 を主訴 とし,著 明な心拡大 と高度徐脈にて来院 した.

心電図や心臓電気生理学的検査等からtotal atrial standstil1と診 断した.基 礎疾患は,幼 少時

か らの肘関節拘縮 と経過の緩やかな筋萎縮や筋力低下が特徴のX連 鎖筋ジス トロフィー症であ

るEmery-Dreifuss症 候群であった.本 症候群は心臓伝導障害による突然死 も多 く,心 臓ペース

メーカー植 え込みなどの対応が必要である.
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は じめに

Emery-Dreifuss症 候 群 は,比 較的良性 の経過 を

とるX連 鎖筋 ジス トロフィー症 で,伝 導障害等 の

心合併症 がその予後 に大 きく関わ ることが知 られ

てい る1).我 々 は, total atrial standstillを 合 併 し

たEmery-Dreifuss症 候群 の症例 を経験 した.

図1.(左)心 胸 郭 比77%の 著 明 な心 拡 大 を認 め る.

(右)心 電 図上P波 はみ られ ず,RR間 隔1.28秒, QRS幅

0.12秒 の補 充 調律 と高 電位 を認 め る.下 段 はII誘 導 で

の連 続 記録 を示す.

症 例

患者: 64歳,男 性.主 訴: 労作性呼吸困難.

家族歴: 男性同胞および甥に本症例 と同様の関

節拘縮,筋 萎縮,筋 力低下.甥 はatrial standstill

の診1断で心臓ペースメーカー植え込み施行.既 往

歴:脳 梗塞 現病歴:幼 少時より右肘関節拘

縮があり,40歳 胸部X線 にて心拡大を指摘 された

が放置.51歳 両上肢の筋力低下 と歩行障害 を自覚.

63歳労作性呼吸困難が出現.近 医にて著明な心拡

大および徐脈を指摘され,平 成5年(64歳)10月

15日精査目的にて当科入院.入 院時現症:身 長

161cm,体 重53kg,脈 拍41/分,整,血 圧170/80

mmHg.右 肘関節拘縮および上肢近位筋萎縮,翼

状肩甲を認めた.ま た,既 往の脳梗塞によると考

えられる右半身不全麻痺に加え,上 肢近位筋で軽

度の筋力低下があった. Gowers'徴 候陽性で,歩 行

ではwaddling gaitを 認 めた.心 聴診 では第2肋 間

胸骨左縁 にLevine 2度 の 収縮期雑音 を聴取 した.

検 査所見:血 液生化学検 査で は, CPK 2961U/

1, LDH 5111U/lと 軽 度上昇 していた.胸 部X線 写

真 では,心 胸郭比77%の 著 明な心拡大 を認 めた.

心電 図上P波 はみ られず,RR間 隔1.28秒, QRS幅

0.12秒 の補充調律で高電位 を認 めた(図1).24時

1間心電図 では,総 心拍数61654,平 均 心拍数43,最

低 心拍数34と 一 日を通 じ著明な徐脈 であ った.心

エ コー検査 では,左 房は径58mmと 拡 大 し,僧 帽弁
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エコーにおいてはA波 が欠如 していた.ま た,左 室

拡張末期径59mmと 左室,右 室の内腔拡大がみら

れ,心 室中隔,左 室後壁 ともに12mmの 心筋肥厚が

認められたが,壁 運動異常なく,左 室機能は良好

であった.心 臓カテーテル検査における右房圧波

形ではa波が欠如 していた.心 臓電気生理学的検

査で心房電位を示すA波 は,右 房内12カ 所, His束

近傍および冠静脈洞で記録できなかった(図2).

また,パ ルス幅2msec,出 力10Vの ペーシング刺激

にても心房の興奮は得 られなかった.上 腕二頭筋

からの筋生検では,HE染 色で筋線維の大小不同

と軽度中心核増加,間 質の増加 を認め,ジ ストロ

フィン染色は陽性であった.

図2.体 表面 心 電図 の1,aVF, V1誘 導 と心 腔 内心 電図

のRAA(右 心 耳), HBEp(近 位His束), HBEd(遠 位

His束), CSp(近 位冠 静脈 洞), CSd(遠 位 冠静 脈 洞),

 RV(右 室)の 安 静 時 同時記 録 を示 す.心 房 電 位 はRAA,

 HBE, CS, RVい ずれ の部位 で も認 め られ ない.

考 案

Baldwinら はtotal atrial standstil1の 診 断 に,

(1)肢 誘 導,食 道誘導,心 腔 内心電図でのP波 の欠

如,(2)頸 静 脈圧,右 房圧 波形 にお けるa波 の欠

如,(3)上 室 性QRS,(4)機 械 的心房収縮 を認 め

ない,(5)心 房 ペー シング に反応 しない,の5項

目を挙 げてい る2).本 症 例 は,以 上全 ての項 目を満

た し, total atrial standstillと 考 え られた.一 方

ジス トロ フィン染 色 陽 性 のX連 鎖 筋 ジ ス トロ

フィー症であ ることに加 え,幼 少時 よ りの右肘 関

節 拘縮,比 較 的経過 の緩 やかな筋萎縮並び に筋 力

低 下,そ してtotal atrial standstillを 認 めた本症

例 の特徴 は, Emeryの 挙 げるEmery-Dreifuss症 候

群 の 臨床 像 と合 致 し1),本 症 例 はtotal atrial

standstillを 合 併 したEmery-Dreifuss症 候 群 で あ

ると診断 した.な お,本 症例 は徐脈 に基づ くと思

われる心不全症状が あ り,心 臓ペ ースメー カー植

え込 みを施 行 した.そ の後の経過 は順調で,現 在

外来 にて経過観察 中である.

Emery-Dreifuss症 候群 は,心 臓伝導障害等の合

併 を特徴 の一 つ として いる3-6).他 の 筋 ジス トロ

フィー症 とは異な り,筋 肉病変 の進行 や心筋障害

に基づ く心機能 低下 が予後 に関与 す るので はな

く,筋 ジス トロフィー症 としての経過 は緩やかで

あ りなが らHassanら が 強調 して以来7)諸 家 の多 く

が指摘 して いる様 に8～10)突然 死 の危険 をもつ 点が

重 要 といえる.こ うした心合併症 に対 して は心臓

ペ ースメーカー植 え込み を含めた十分 な対応 が必

要 である.
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