NEJM勉強会2002第11回02/4/17 実施Aプリント　担当　宮脇哲
Case16-1995: A 35-year-old man with dilated cardiomyopathy, repeated ventricular tachycardia, and pulmonary lesions   (Volume 332:1432-1438  Number 21)

−拡張型心筋症、反復性の心室性頻拍と肺病変を呈する35歳男性−

【主訴】頻拍、労作性呼吸困難、湿性咳嗽

【現病歴】

患者は生来健康であったが、入院7ヶ月前、心室性頻拍が出現し拡張型心筋症と診断された。原因は特定されなかった。

胸部Xp上で右肺上葉に病変にill-defined opacityが認められた。ツベルクリン反応は陰性、Mumps抗原は陽性、HIV抗体は陰性であった。右および左の心筋生検の結果、心筋炎の所見を伴わない、筋細胞の肥大が顕微鏡下に認められた。いくつかの薬剤によっても再発性の心室頻拍をコントロールすることができなかったため、入院の27週間前に植え込み型自動除細動器が植え込まれた。患者はatenolol（25mg×2）とdisopyramide（200mg×2）を処方された。

その後、1ヶ月に1回の割合で除細動器により発作を抑えられることがあり、ときおおり短時間の発作が起きることがあった。入院の3日前と2日前はそのような発作が13回あった。入院当日の晩、植え込み型自動除細動器の検出閾値以下の持続した心室性頻拍が生じ、そして患者は来院した。抗不整脈薬の静注は失敗に終わり、external cardioversionが施行され発作を抑えることができた。患者は入院となった。ここ数年の間にXp上は異常はなかったがツベルクリン反応が陽性であったことが幾度かあり、副作用のためisoniazidによる治療を中断していた。ここ数ヶ月間に夜間の発汗を時折自覚したが発熱や悪寒、体重減少はなかった。そしてここ数週間には増悪傾向の労作性呼吸困難と黄、茶色の痰を伴う軽い咳嗽を認めた。喫煙、飲酒、HIV感染のrisk factor、喀血、発作性の夜間呼吸困難、胸痛.、失神は認められなかった。disopyramideとatenololに加えfurosemideとpotassium chlorideが処方された。

【入院後経過】Disopyramideとatenololは中止され、propafenone (150mg×3）が開始された。次の数日間心室性頻拍の発作が数回起こった。植え込み型除細動器の閾値が140 / minに設定し直され、propafenoneの投与量は減じられ（150mg×2）、metoprolol（50mg×2）が開始された。その後心室性頻拍の発作は短いものがたった２回だけ生じ、除細動器によってすぐにnormal rhythmに戻った。発熱することはなく、血圧は収縮期で80〜90mgHgを推移していた。眼科受診したところ眼に異常所見はみとめられなかった。ツベルクリン反応、candida抗原、mumps抗原、梅毒の血清学的試験はいずれも陰性。痰の顕微鏡検査の結果、fungi (-)、acid-fast bacilli (-)。痰の培養検査の結果Staphylococcus aureus (+)、Enterobacter aerogenes (+)が認められた。　 

ある診断的手技が行われた。

【既往歴】n.p.

【家族歴】父：結核で入院治療　心臓疾患なし

【生活歴】喫煙(-)、飲酒(-)

【職業歴】職業：part time student 出身：カリブ海の国（10年前にBostonに移住）

【入院時現症】

<General Status & Vital Signs> BT 35.9℃, PR 65 / min, RR 14 / min, BB 95 / 60mmHg

<head>, <neck>, <lung>異常なし <heart> 心拡大(+)、regular rhythm、心雑音(-)、頚静脈圧上昇 (-)  <lymphatics> not swollen
<labo data>Ht, WBC, ESR, PT時間, PTT時間, UN, Cre, glu, bil, Ca, P, protein, Alb, globulin, 電解質, Mg, Amy はすべて正常　AST 81 U/l↑, ALP 120 U/l 　<urine> 正常  
<ECG> 71/min normal rhythm  PR間隔248msec　広汎の非特異的なST 、T波異常

<胸部XP> 右上葉にill-defined opancities、その他の肺野は清明、肺門部リンパ節腫脹(probable)、心陰影はやや拡大、右心室にelectrode wireが認められる (figure 1)

<胸部CT> multichamberの心肥大、明らかなpericardial effusion (-)、φ1cm のprevascularのリンパ節腫脹、右肺門および鎖骨下の軽度のリンパ節腫脹を認める。φ10mm大の結節を両肺、とくに右上葉のposereiorとanterior segmentで認める。結節はbronchovascularに集中して融合しており、気管支壁の肥厚とsegmental air spaceが認められた。気管および気管支内に病変は認められなかった。(figure 2)

<心エコー>左室のびまん性の運動能低下が認められ、EFは33%であった。右室は著しく拡張しており重度の運動能低下が認められた。mild MRとPR、severe TRが認められた。右房は著明に拡張しており、下大静脈、肝静脈の拡張が認められた。わずかにpericardial effusionが認められた。7ヶ月前の所見の発見と同時に左室の収縮機能の著明な悪化、TRの悪化、新しくMRが認められた。
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