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【Differential diagnosis】

この症例は一見すると、血行動態異常を合併した感染性心内膜炎の典型例である。しかし、起炎菌および血行動態の異常が通常とは異なっている。

１．起炎菌について

　血液培養で検出されたB群連鎖球菌(Streptococcus agalactiae)は心内膜炎の起炎菌としては稀で、英国での報告は1962年から1996年までに80例未満である。大型でもろい疣贅が特徴的で、体循環系の大血管の塞栓症状を伴うことが多い。血行動態上の合併症としてはうっ血性心不全を伴う弁閉鎖不全症状がみられる。抗菌薬はpenicillinが第一選択であるが、この症例のようにアレルギーを有する場合はcephalosporinまたはvancomycinを用いる。薬物療法のみでは死亡率は45%に達する。

B群連鎖球菌は下部消化管に常在し、生殖器系に移行して産褥期感染（母子とも）の原因となることで知られていたが今日では産褥期以外からの報告も増加しており、血液培養で検出される場合は半数以上が高齢者である。典型的には皮膚または軟部組織の感染巣から菌血症に至るが、上気道感染に由来する場合もある。糖尿病あるいは悪性腫瘍の合併があると死亡のリスクが10～16倍に高まる。

　この症例では糖尿病の合併があり、感染経路は上気道と考えられる。性器出血のエピソードから生殖器系感染の可能性もあるが、一過性の出血傾向によるものと考えた方が自然である。大動脈弁に可動性のある疣贅が認められたが、塞栓症状としては大きなものはなく、爪下出血および、顕微鏡的血尿より示唆される腎皮質の小塞栓のみである。

２．血行動態について

①左心系充満圧上昇にもかかわらず体血圧が低下

　前院で見られた低血圧(100/65mmHg)とは異なり、今回入院時の低血圧(90/40mmHg)は脈圧の増大を伴っており大動脈弁閉鎖不全あるいは（動脈管のような）左→右シャントの存在を示唆する。また、体血管抵抗が正常だとすると、左心系充満圧上昇と左室の過収縮があって心拍出量が保たれているにもかかわらず体血圧が低下しているので、逆流性病変、おそらくは大動脈弁閉鎖不全と僧帽弁閉鎖不全の両方があると考えられる。

②肺動脈楔入圧v波の著明な増高

　重篤な代謝性アルカローシスを呈するまで利尿薬投与を行っているにもかかわらず肺動脈楔入圧と肺動脈圧が高値を示している。左室拡大がないこと、左室拡張末期圧上昇と左房圧上昇を伴っていることから、心内での容量負荷（逆流、シャントなど）、心室コンプライアンス喪失、あるいはその双方が示唆される。

　肺動脈楔入圧のv波増高は左房の容量負荷とコンプライアンス低下を反映する所見である。一般的には僧帽弁閉鎖不全に特有とされるが、この症例ではドップラー心エコーで指摘されているものの中等度であり、これのみでは説明しきれない。他の原因として、急速な循環血漿量増加（この症例では考えにくい）、左→右シャントで生じる肺静脈血流量増加（心カテーテル検査での酸素飽和度step upが状況証拠となる）、左バルサルバ洞（肺動脈幹および左房に隣接する）の感染性動脈瘤による左房圧迫、さらにその破裂による大動脈-左房瘻が考えられる。

③左→右の心内シャント

　酸素飽和度step upから右室～肺動脈レベルに1～1.5 l/minの左→右シャントがあると推定できる。心内シャントの既往がないので今回の感染性心内膜炎によるものであろう。右室拡張期圧がほぼ正常なので右室でのシャントは否定的である。肺動脈幹に乱流をみとめたことから、左バルサルバ洞から肺動脈幹に穿孔して大動脈-肺動脈瘻を生じたものと考えられる。

以上の①②③をまとめると、左バルサルバ洞の感染性動脈瘤によって血行動態の異常を説明できる。

・肺動脈に穿孔して左→右シャントを生じている

・瘤が左房を圧迫、もしくは左房に穿孔し左→左シャントを生じてv波増高に寄与

・弁輪の破壊によって左弁尖基部で逆流が生じ、さらに左弁尖の逸脱によって大動脈弁閉鎖不全を呈する

【Clinical diagnosis】大動脈弁輪膿瘍を伴う細菌性心内膜炎。大動脈狭窄。上行大動脈と肺動脈幹との瘻孔。

【Dr. Richard P. Shannon’s diagnosis】B群連鎖球菌による心内膜炎。左バルサルバ洞の肺動脈への破裂と左→右シャント。左バルサルバ洞の瘤による拡張。大動脈弁閉鎖不全。

【Diagnostic procedure】経食道エコー（シャントの正確な位置、各弁の逆流量、右脚ブロックの精査をおこなう）

<経食道心エコー>右室は正常の大きさ。左室は求心性肥大。両室の収縮機能は正常。両心房は正常の大きさ。三尖弁と僧帽弁は正常にみえるがカラードップラーではごく軽微～軽度の逆流をみとめる。大動脈弁は二尖弁で垂直交連（vertical commissure）、著明に肥厚し石灰化している。弁尖の可動域は著明に減少しており狭窄症状に合致。さらに大動脈弁に大きなエコージェニックなｍａｓｓが付着している＝疣贅。カラードップラーで軽度の大動脈弁逆流を認める。大動脈基部が軽度拡張している。左バルサルバ洞から右室流出路に瘤状の突出が見られ、カラードップラーで突出部から肺動脈への持続的な血流がある。これは左バルサルバ洞動脈瘤が肺動脈弁直上で破裂したと考えて矛盾しない。肺動脈弁逆流はほとんどない。

<胸部大動脈造影>肺動脈弁付着部付近で左バルサルバ洞と肺動脈との間に瘻孔を認める。

<術中所見>（緊急手術をおこなった）

左室は著明に肥大しており上行大動脈に狭窄後拡張が認められた。大動脈弁は著しく石灰化して狭窄しており、二尖弁で、癒合していない弁尖に直径1cmの疣贅が付着していた。大動脈弁輪が破壊されていた。左冠動脈主幹の側方から肺動脈後方まで及ぶ膿瘍腔があり、近接した大動脈壁と肺動脈幹後壁が破壊されて膿瘍腔へ開口していた。膿瘍腔は滲出物と肉芽組織で満たされ、腔の壁も膿状の物質でできていた。疣贅はもろく、フィブリンと血小板からなり、グラム陽性球菌の菌塊を含んでいた。

感染組織を除去し、自己心外膜パッチで肺動脈欠損部を塞ぎ、凍結保存の弁付きホモグラフトで大動脈基部を再建した。術後６週間にわたって感染を予防するため抗生剤を静注、現在（術後３ヶ月）経過は順調である。

【Anatomical Diagnosis】B群連鎖球菌による亜急性感染性心内膜炎。

左バルサルバ洞動脈瘤、肺動脈への破裂穿孔をともなう。

大動脈二尖弁、石灰化と狭窄をともなう。

※補足（勉強会当日のディスカッションより）

１．ECGの『右脚ブロック』との読みについて…右室負荷を反映していると考えるのが妥当である

右脚ブロックと右室肥大（右室負荷）は、一見して似たようなECGとなります（V1でRsR’）が、この両者は明確に区別する必要があります。右脚ブロックだけで問題となることは少ない一方で、右室負荷は必ず何らかの器質的異常（ASDなど）が背景にあり、見逃してはならないからです。

両者の鑑別のポイントは、右室負荷の場合は①右軸偏位を伴う、②V5(6)で大きなS波を伴う、という点です。これらの所見は、量的に大きな右室成分が相対的に遅れて興奮していることを反映しているそうです（ベクトル表示すると、右側方から大きなベクトルが帰ってきます）。さらに右室負荷に右脚ブロックを合併している場合には、V1のR’が幅広くなり、下行脚がなだらかに下がるという特徴があるそうです。

（ECGをベクトル表示すると機序がわかりやすいとのことですが、勉強不足につき解説不能です。ごめんなさい。）

２．左バルサルバ洞（左冠動脈洞）の動脈瘤が穿孔する先がなぜ肺動脈なのか

　大動脈弁、肺動脈弁、僧帽弁、三尖弁の立体的な位置関係を理解してください。

　左室＝きゅうす（僧帽弁がフタ、大動脈弁が注ぎ口）、右室＝やかん（同様）と考えると理解の助けになります。（きゅうすは注ぎ口の首が短く、やかんは長いのがポイントです。）

　なお一般的な先天性バルサルバ洞動脈瘤は、右冠動脈洞または無冠動脈洞から右室流出路に穿孔します。

３．大動脈弁二尖弁

　アメリカでは「最も多い先天性心奇形は何か？」という問いの答えは「大動脈弁二尖弁」であるというほどありふれた疾患だそうです。日本ではそれほど多くはないものの、リウマチ熱が激減した現在、AS・ARの原因として重要度が増しているそうです。

４．『乱流』について

　ドップラーエコーでみられる乱流（赤青のモザイクパターンをしめす）とは、「渦をまく流れ」というイメージでは決してなく、「層流であるが、速度成分の異なる流れがいりまじっている」というイメージだそうです。

