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【血液検査所見】

　血液検査では、異常が2つある。リポ蛋白異常（高脂血症）と抗核抗体陽性である。データの種類が少ないけれども、本患者は、Fredricksonの分類でⅢ型またはⅣ型のリポ蛋白異常症（高脂血症）であろう。（乳糜血清という情報がないため、おそらくはⅢ型と思われる。）このようなアテローム（粥腫）が発生しやすい状態は、冠動脈疾患のひとつの指標となる。稀な疾患ではあるが、冠動脈血管腫では心臓腫瘤を呈することがある。しかし、明らかな冠動脈狭窄または血管の奇形が見られるはずで、本患者での冠動脈造影では、そのような異常所見は見あたらず、血管腫は否定的である。いずれにせよ、心臓腫瘍の摘出術後には、高脂血症の治療が必要であることは間違いない。

　また、抗核抗体陽性の所見であるが、80倍（弱陽性）であることから、全身性エリテマトーデス（SLE）とは断定しにくいが、否定はできない。SLEによる心臓症状はほとんどなく、また腫瘤の形成もまず考えられない。抗核抗体値の上昇は、加齢、服薬、悪性腫瘍（悪性黒色腫や血液の腫瘍など）、重症細菌感染、その他の重篤な疾患、一過性のウイルス感染などによっても見られることがある。本患者では、肝炎ウイルスへの感染も考えなければならない。なぜならば、ASTの若干の上昇が見られており、これはウイルス感染の既往を示すことがあるからである。ウイルスの検査の情報がない今は、この診断は否定できない。

【鑑別診断】

　サルコイドーシス、慢性関節リウマチ、感染による病巣。

　血管肉腫、悪性線維性組織腫、骨肉腫、横紋筋肉腫、横紋筋腫、リンパ腫、粘液腫、乳頭線維弾性腫、乳頭線維弾性腫、血管腫、脂肪腫、線維腫、異所性内胚葉組織。

①サルコイドーシス

　心サルコイドーシスの初期症状は、不整脈だが、心室性頻拍よりもAVブロックが多い。また、全ての場合ではないが、ACE（アンギオテンシン変換酵素）の血中濃度が上昇する。かなりの心室心筋層が肉芽組織や瘢痕組織によって置換されるほどのものは、稀であり、腫瘤が心室内へ突出する症例は報告されていない。また、腫瘤は多発性である。（以上のことより本症例では、やや否定的。）

②慢性関節リウマチ

　血清で慢性関節リウマチ因子が陽性の場合、心外膜炎のかたちをとることが多い。腫瘤は微視的なものがほとんどだが、直径1cmくらいになることもある。また、何らかの臨床症状があるはずである。

③感染による病巣（infectious mass）

　石灰化した僧帽弁輪から出ることが多い。エキノコッカス、梅毒性ゴム腫、結核腫など。本症例では、弁輪の石灰化も、全身症状もなく、考えづらい。単発のエキノコッカス嚢胞は、全身症状を欠くこともあるが、本症例の腫瘤は、心エコー上、嚢胞には見えない。梅毒性ゴム腫は、リウマチ結節と同様、数cmの大きさになることはあまりなく、また中心壊死の所見がが画像から得られるはずである。

　

④心臓腫瘍（cardiac tumors）

Relative Incidence of Primary Tumor of the Heart

	BENIGN 
	%
	
	MALIGNANT
	%

	Myxoma
	30.5
	
	Sarcomas
	18.6

	Lipoma
	10.5
	
	Lymphoma
	1.6

	Papillary fibroelastoma
	9.9
	
	Other malignant tumor
	4.7

	Rhabdomyoma
	8.5
	
	
	

	Fibroma
	4.0
	
	
	

	Hemangioma
	3.5
	
	
	

	Teratoma
	3.3
	
	
	

	Mesothelioma of AV node
	2.8
	
	
	

	Other benign tumor
	2.1
	
	
	

	Total
	75.1
	
	
	24.9


SOURSE: modified from HA McAllister, JJ Fenoglio, in Atlas of Tumor Pathology, Washington, Armed Force Institute of Pathology, 1978, fasc15, 2d series
　心臓腫瘍は、剖検例のうち、0.001～0.03%で見つかるという非常に珍しいもので、またそのうち80%が良性腫瘍である。悪性腫瘍のうち、転移性腫瘍は原発性腫瘍の20～100倍多い。すべての悪性腫瘍の約1割が、心臓へ転移するか直接浸潤するようである。転移性心臓腫瘍の代表は、悪性黒色腫である。

本症例の場合、4年前から存在する腫瘤であることと他臓器の悪性腫瘍がないことから、原発性と転移性の悪性腫瘍は否定できる。

④-1肉腫（sarcoma）

　最も悪性度の高い心臓腫瘍。通常は成人で見られ、外科的治療をしない場合、2年生存率は、ほぼ0である。主な肉腫は、血管肉腫angiosarcoma、悪性線維性組織腫malignant fibrous histiocytoma、骨肉腫osteosarcomaであるが、心室に発生することは滅多にない。成人の心室に発生する肉腫と言えば、横紋筋肉腫であるが、本症例のように心筋層へ浸潤する程の大きいものであれば、4年も生きているはずがなく、また、MRIで見られたような被膜は、横紋筋肉腫には存在しない。

④-2　リンパ腫（primary lymphoma）

　心臓にはまず発生せず、もしあったとしても多発性・結節性で腔内に発生する。

④-3　横紋筋腫（rhabdomyoma）

　最も多く見られる心臓腫瘍であるが、通常心内膜から発生する。心臓腫瘍の2～5%を占め、幼児や年齢が上がった子供に多く見られ、結節硬化症と関係がある。しかし、横紋筋腫の症例報告（23歳の症例）では、結節硬化症の徴候はほとんどなく、心室性頻拍を来たし、心室内に腫瘤を認めたというものもある。

④-4　粘液腫（myxoma）

　心臓腫瘍では、最も多く見られる良性腫瘍であるが、心内膜から発生する。

④-5　乳頭線維弾性腫（papillary fibroelastoma）

　二番目に多く見られる心臓腫瘍。通常心内膜から発生し、充実性の塊を形成しない。

④-6　過誤腫（hamartoma）

　過誤腫は、とても稀であるが、成人に見られ、腫瘤を形成することもある。症例報告には、突然死した9歳の例と心電図で異常があった22歳の例、不整脈を呈した28歳の例の3例で心臓の過誤腫が見つかったというものがある（Burke, et al.: 1998）。その3例のうち、中隔肥大がみられた症例はなく、1例のみが多発性散発性結節で、左室へ伸展を呈していた。組織学的には、境界明瞭な結節で、グリコーゲンに富んだ細胞質液はなく、横紋筋種の特徴を持たない細胞で形成されていた。このようなタイプの病変は、単発で左室を含むこともあり、MRIとCTでは筋肉と同等の吸収度となると予想される。（Burleらの報告には、画像診断に関する記載はなかった。）

④-7　血管腫（hemangioma）

　心臓の血管腫は、男性の方に2倍多く見られ、不整脈を引き起こす。1/4が心室に発生し、境界は明瞭で、径8cmになることもある。冠動脈造影によって10例のうち9例が、血管腫独特の濃染によって確定診断ができたという報告がある。血管腫は、CTでは他の組織と同等のCT値で、MRIでは通常心筋と比べるとT2強調像で高吸収であり、T1強調像では同等の吸収度である。（このようなMRI吸収パターンは、粘液腫や線維腫よりも悪性腫瘍の方がもっと顕著である。）

④-8　脂肪腫（lipoma）

　血管腫よりも稀である。成人に見られ、心外膜表面に発生し、何らかの症状を呈することはあまりないようである。ある症例報告（心室中隔に脂肪腫が見つかった45歳の例）によると、冠動脈造影で腫瘍の濃染は見られず、また腫瘍の栄養血管も同定されないとのことであった。また、脂肪腫は、MRIでは脂肪組織特有の高吸収領域として写り、CTでは低吸収域となる。本症例では、そのような画像所見は得られていないので否定的である。

④-9　線維腫（fibroma）

　心臓腫瘍の約5%を占める。粘液腫に次いで多い良性腫瘍。4割が、青年から成人にかけて見られる。性別や人種による罹患率の差異はないようである。不整脈やうっ血性心不全、胸痛などの症状があり、突然死もありうる。2つの大きな報告によると、約1/3の患者が不整脈を呈したり、突然死に至るようだ。発生場所は、ほとんどが自由左室壁に、次いで中隔であり、単発で大きく、平均直径は、5cmであり、8cmを越える例も報告されている。ほぼ半数が限局性で、残りの半数が局所浸潤性である。被膜は存在しないが、周囲の心筋を圧縮するので画像上は、偽被膜のようなものが見えることがあるようだ。また、線維腫自体は、エコー源性であり、内容は必ずしも均一ではなく、嚢胞性となる場合もある。CTでは、造影剤によって造影され、MRIではT1強調像における吸収度は骨格筋と比べると、7例の症例報告のうち、3例がより高吸収、3例が同等、1例が低吸収を示した。線維組織は、筋肉とほぼ同じ吸収度であり、T1よりもT2の方が低い吸収となる。冠動脈から腫瘍への栄養血管は、2歳の症例以外は、見られなかった。

線維腫は、線維束の中に、線維芽細胞がランダムに浮いており、コラーゲンやムコ多糖、弾性線維ででいたた被膜支持組織によって囲まれた構造をとっている。患者の年齢が上がれば上がるほど、線維腫中の細胞成分の割合は減り、繊維組織の割合が増えていく。このことは、幼児の線維腫に栄養血管が見つかったことの説明になるだろうし、また線維腫が腫瘍なのか、線維性過誤腫なのか議論となっている点でもある。

④-10　異所性内胚葉組織

　心臓では滅多に見られず、剖検でのみ発見されている。1958年のWillisは、心外膜嚢胞と甲状腺組織によって構成された心臓腫瘤に関する記述をしているが、本症例では嚢胞は見つかっていない。異所性甲状腺組織によって構成される心臓腫瘤に関する報告は、2・3あるが、動悸や呼吸困難、右脚ブロックなどの症状を呈しているものの、いずれも腫瘤は右室や中隔右壁に発生したものである。Willisらは、胚形成期初期における組織の異所への移動は、右側へのみ起こるとしているが、世界で4例しか報告がないので断定はできないだろう。

まとめると、本症例は、血管があまり豊富でない、良性・緩徐進行性の腫瘍である。恐らくは、線維腫であろうが、確定診断は外科的切除によって得られるだろう。

【臨床診断】CLINICAL DIAGNOSIS　　　　　
「左室腫瘍（たぶん良性）」

Dr. Henry M. Greenberg's Diagnosis
「左室線維腫」

【手術】

本患者には、腫瘍の摘出手術が行われた。手術は、予想外にも悪性の腫瘍だった場合の放射線照射に備えて、術中放射線照射の可能な手術室で行われた。幸い腫瘍は良性であった。腫瘍は心尖部にあったため、手術は、左側全面開胸によって行い、鼠径部からカニューレを挿入し、低侵襲バイパス法を採用した。腫瘍は、固くて白っぽく、それを覆っている心外膜に血管新生が見られた。左室腔内に進入しないように、細心の注意を払って剥離を進め、腫瘍を取り去った後のスペースを心膜にて充填した。腫瘍のほんの少しの部分が左室内に入り込んでいた。

【病理診断】

　標本は、4.3×3.8×2.7cmの大きさで、表面にやや凹凸がある固い腫瘤であった。接着していた心筋の瘢痕組織が付着していたが、腫瘍自体は、非浸潤性のものであった（図3A）。断面を見ると、内部の色は淡褐色で、渦を巻いたような構造をしていた。肉眼観察と凍結標本では、線維腫という診断だったが、永久標本では、成熟した筋細胞と繊維組織が心臓線維腫の間隙に見られ、その中心部には筋細胞は見られなかった。さらに、過誤腫を思わせるような、間隙部へ流れ込む血管の過形成がみられた（図5）。最終的な診断は、「成熟した筋細胞と増生した繊維組織を伴う心臓過誤腫」となった。ガドリニウムによる造影MRIの際にみられた部分的な高吸収の原因は、この血管新生によって説明できることとなった。

　心臓過誤腫は、通常幼児や子供み見られるものであり、子供の良性心臓腫瘍の5%を占めている。過誤腫は、横紋筋腫と組織球性（腫瘍性）心筋症、成熟した筋細胞を伴う過誤腫の３つのタイプに分けられている。最後のものは、ランダムに広がる繊維組織または脂肪組織の中に成熟した筋細胞が混ざっているという特徴像を持っている。このような過誤腫に見られる、大きめの血管（しばしば過形成となってる）は、線維腫では見られず、いわゆる心尖部型の肥大型心筋症に見られる血管と似ている。（心尖部型の肥大型心筋症は、心尖部腫瘤の鑑別診断の一つと言ってよいだろう）しかし本症例では、心電図にて陰性T波がみられたものの、心尖部型の肥大型心筋症に特徴的である、心尖部の誘導における大きな陰性T波や心臓のスペード型構造化は見られなかった。また腫瘍は、筋細胞を多く含んでいるものの、手術中の観察では、収縮運動はしていなかった。

【その後のフォローアップ】

　術後管理の主眼は、心室性不整脈による突然死を防止することであった。心臓良性腫瘍の切除術施行後の不整脈再発は非常に稀である。術後短期間における心室刺激などの負荷試験は、炎症や瘢痕形成のために偽陽性の結果をもたらすことがあるので、ひとまずは、β阻害薬を多めに投与し、心室性不整脈が起きていないことを患者に納得理解してもらうために、外来患者用の記録装置を持たせた。2ヶ月後、心室刺激試験にて右室の2カ所を刺激したが、心室性不整脈は誘発されなかった。もうしばらくの間、β阻害薬の投与を続け、現在徐々漸減をしている。患者の状態は大変良く、全く無症状である。その後、ASTが正常値の2倍に上昇し、脂肪肝のためと思われたが、念のために非侵襲検査で他の疾患を検索したが、大きな異常は見つからなかった。T.chol…250 mg/dl, TG…900 mg/dl（空腹時）

【病理の結果を受けて】

　線維腫で、明らかな栄養血管を増生を伴っているものは、子供の症例以外は、報告されていない。少数の症例で一般的なことは言えないが、少なくとも、この成人症例の場合は、画像検査で判明した腫瘍への血管新生が、線維腫の特徴と合致していなかった。

教訓は、「線維腫らしいと思っても、栄養血管を伴う場合は、線維腫ではない」といったところだろう。

【最終診断】ANATOMICAL DIAGNOSIS

「幅広いQRSを伴う不整脈を来した左室の心臓過誤腫」

