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《原　著》

Thallium－201心筋灌流像によるDuchenne型進行性

　　筋ジストロフィー症の心筋線維化病変の評価

河合　直樹＊　　山本　秀平＊

都田　裕之＊　　横田　充弘＊
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　要旨　Tl－201心筋灌流像を用いて，二次性心筋症をきたす代表的疾患の1つである進行性筋ジストロフ

ィー症（PMD）の心筋線維化病変の評価を行った．　PMD　19例を対象として，安静時に正面，左前斜位3方

向および左側面の計5方向においてTl心筋像を撮像し，これを肉眼的に評価した．対象19例中，13例で明

瞭な左室の灌流欠損がみられ，うち11例で灌流欠損は左室後側壁または後壁を含む領域にみられた．灌流欠

損の有無と骨格筋変性障害度あるいは胸部X線CTで評価された胸廓変形の程度との間には有意な関係は

みられなか・・た．心不全で死亡した2例ではTl心筋像上，比較的広範囲な左室領域に灌流欠損がみられた．

2～3年の間隔をおいてT1心筋像を2回記録した9例中7例ではこの間のTl心筋像の経年変化はほとん

どみられないかあるいは軽度であった．Tl心筋像による本症の心筋線維化病変の非観血的評価は臨床的に

有用と考えられた．

1．緒　　言

　Duchenne型進行性筋ジストロフィー症は骨格

筋の萎縮，胸廓の変形に加えて，心筋の線維化を

きたす先天性の神経筋疾患である．本症では著し

い胸廓変形を伴うことが多いため，日常臨床にお

いて通常行われている心電図による心筋線維化病

変の診断評価は必ずしも容易ではない1・2）．一方，

心筋線維化病変の評価における，thallium－201心

筋灌流像（以ドMPIと略す）の有用性は冠動脈疾

患例ではすでに数多く報告されているが，心筋疾

患とりわけ二次性心筋症ではまだ十分に検討され

ていない3・4｝．本研究では二次性心筋症としても
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日常臨床上しばしば遭遇するDuchenne型進行性

筋ジストロフィー症（以下PMDと略す）につい

てMPIによる心筋線維化病変の評価を行い，そ

の臨床的有用性について検討した．

II．対象ならびに方法

　1．対　　象

　国立療養所鈴鹿病院に入院中の8～21歳の

PMD男性患者19例を対象とした．　MPIは第1期

（1978年5．月～1979年g．月）および第2期（1981

年9月～1982年6月）の2回に分けて実施された．

全対象19例のうち9例では1期および2期の2回，

10例では1，2期のいずれか一方で1回MPIが記

録された．第2期にMPIが実施された11例全例

において胸部X線CTを行った．全対象患者に

おけるMP1実施時の年齢および厚生省班会議に

よる障害度段階分類5）の内訳をTable　1および5

に示す．

　2．Tl－201心筋灌流像の記録方法

　thallium－201を1．5～2mG静注し，15分後よ
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Table　l　Patient　Data

MPI　findings
Case　No．

1
2
3
4
5
6
7
8
9
0
1
2
3
4
5
6
7
8
9

　
　
　
　
　
　
　
　
　
1
1
1
1
1
1
1
1
1
1

Pt．

Y．1．

M．K．

M．H．

LN．

A．A．

E．N．

Y．S．

A」．

M．K．

H．1．

M．0．

K．S．

T．M．

K．H．

M．M．

Y．S．

T．T．

K．M．

Y．Y．

Study　No．

2
2
2
2
2
2
2
2
2
1
1
1
1
1
1
1
1
2
2

即
訂

0
9
0
1
8
7
1
4
3
5
5
5
7
0
5
0
8
8
7

A
”

2
1
2
2
1
1
2
1
1
1
1
1
1
2
1
1
　
1
1

（
Stage

6
7
7
7
5
6
7
6
6
5
7
8
7
7
5
5
2
8
8

Perf．　defect

　　AP，　PL

AL，　AP，　PL，　INF

　　AP，　PL

　　AP？
　　AP
　　PL
　　（一）

　　PL
　　PL
　AL，　PL，　AP

　　　PL
　　S，AP
　　AP，　PL

　　　（一）

　　PL？，　S？

　　　PL？

　　PL，　INF

　　　PL？

　　　PL

RV　activity　Lung　activity

　

」
斗
　
＋
十
　
　
⊥
十
十
寸
　
　
ー

0
1
1
0
1
1
0
0
1
1
1
1
0
0
1
0
0
0
0

0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
0
1

Site　of　perfusion　defect：AL－anterolateral；AP　一・　apical；S＝septal；INF－inferior；PL－posterolateral　or

posterior；（一）＝not　detected；？＝suspected

RV　activity：0（absent）；1一ト（present　but　less　than　LV　wall　activity）　Lung　activity：0（absent）；1－｛（present

but　less　than　myocardial　activity）　Study　No．：1st　study（’78．5－’79．9）；2nd　study（’81．9？82．6）Stage：

Severity　of　skeletal　muscular　involvement

りconvergin9型コリメータを装着したSearle／

Pho　Gamma　LFOVシンチカメラを用いて心筋像

の撮像を開始した．正面，左前斜位30°，同45°，

同60°および左側面の5方向において500Kカウ

ントを入力してポラロイド写真に撮像し，同時に

島津シンチパック200ミニコンピュータシステム

にデータを収録した6）．本症では胸廓の変形ある

いは心臓の位置および回転異常が著しい症例が多

いため，本研究ではTl心筋像の読影に習熟した

3名の医師により以下の項目について肉眼的に評

価した．個々の症例について心臓の同転を考慮し

た上で，左室心筋領域を前側壁，心室中隔，心尖

部，後側壁（後壁を含む），下壁に分け，各左室領

域における灌流欠損の有無を評価した．また右室

自由壁の描出および肺の有意なTl摂取増加の有

無についても評価した7・8）．

　3．胸部X線CTの方法
　胸部X線CTはOhio　Nuclear製delta　2020全

身CT装置（スキャン時間2秒）を用い，造影剤

（65％アンギオグラフィン100　ml）の点滴静注下

に施行された．横隔膜から大動脈弓下部までのl

cmごとの水平断層像のうち心臓を含む断層像に

おいて胸廓の前後径と左右径との比を胸廓変形の

指標として求めた1）．

III．結　　果

　1．TI心筋像によるPMD心筋病変の評価

　ここでは全対象19例の成績について記載する．

1期および2期の2回Tl心筋像が記録された9

例では2期に記録したT1心筋像の成績を用いた．

　1）　灌流欠損の部位と拡がり

　全19例における左室Tl灌流欠損の有無および

その部位をTable　1に示す．　MP1上，左室灌流欠

損は13例では明瞭にみられ，2例では全くみられ

なかったが，残りの4例ではその存在が疑われる

ものの断定は困難であった．明瞭な灌流欠損を有
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Fig．1　Tha川um－201　my〈）cardial　perfusion　images　in　cases　3　atid　2．　Thallium－201　analog

　　　images　show　the　posterolateral　alld　apical　defects（arrows）in　case　3（upper

　　　pane1），　and　extenslve　LV　wall　de「ects　in　case　2（lower　paneD、　Thc　RV　free　wall

　　　ts　slightly　visualizcd　in　LAO　images　or　both　cases．　ANT　anterior；LAO－1eft

　　　antcri（、r　oblique二LL　　left　lateral．

Table　2　Relationship　between　Tha川um　Perfusion

　　　　Defects　and　the　Severity　of　Skeletal　Muscu－

　　　　lar　Involvement（Stage）

Stage

－
H
川
w
v
品
…

Number　of
patients

　　O
　　l

Perfusion　defect

0
0
4
4
7
3

Present　　Suspected　　Absent

1

2
4
4
．
2

0

2
0
1
1

0

0
0
2
0

する13症例において，その欠損領域は11例では後

側壁（後壁を含む）に，7例では心尖部に，2例

では下壁に，他の2例では前側壁に，1例では心

室中隔にみられた．明らかな灌流欠損を有した13

例のうち7例では灌流欠損は2か所以上の領域に

及んだ．このうち後側壁および心尖部に灌流欠損

がみられた症例（Case　3）をFig．1上段に，前側

壁，後側壁，心尖部および下壁の広範囲左室領域

に灌流欠損がみられた症例（Case　2）をFig．1下

段に示す．

　2）左室Tl灌流欠損の有無と骨格筋変性障害

度および胸廓変形度との関係

　MPIにおける灌流欠損の有無と厚生省班会議

による障害度分類との関係をTable　2に示す．障

害度が5度以下と比較的骨格筋変性が軽度であっ

た5例中3例，また7度以上と高度であった10例

中6例において，明瞭な左室灌流欠損がみられ，

灌流欠損の有無と骨格筋変性度との間には有意な

関係は存在しないと考えられた．

　MPIにおける灌流欠損の有無と胸部X線CT

より判定された胸廓変形度との関係をTable　3に

示す．胸廓変形が高度な3症例中1例では灌流欠

損はみられず，胸廓変形が軽度の3症例全例で明

瞭な灌流欠損がみられたことより，灌流欠損の有
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Table　3　Relationshipヒetween　Thallium　Perfusion　Defects　and　the　Thoracic　Deformities

Thoracic　deformity

Severe（A－P／R－L＜0．45）

Moderate（0．45≦A－P／R－L＜0．6）

Mild（0．6≦A－PIR－L）

Number　of
patients

Perfusion　defect

3
く
」
3

Present

　1
　4
　3

Suspected

　　1

　　1

　　0

Absent

　1
　0
　0

Abbreviations：A－P／R－L　＝一　anteroposterior／right・・to－1eft　thoracic　dimension　ratio

Case　4

〆＼

Case　2

ヨ
4

Table　4　Cause　of　Death

）N＼

ノ

S
〈

ム
、
♂

Fig．2　Cardiac　CT　images　in　cases　4　aiid　2．　The　CT

　　　imagc　ill　the　upPcr　panel　dcTnonstrates　a　sev－

　　　erelv　deformed　　thorax　and　an　abnormally

　　　located　heart　in　case　4、　and　that　ill　the　lower

　　　panel　shows　a　normal　thorax　and　heart　loca－

　　　tioll　in　case　2．

無は胸廓変形の程度と必ずしも一致しないと考え

られた．Fig．2上段に示すCase　4では胸部X線

CT上，胸廓変形は高度（胸廓の前後／左右径比

0．36）であったが，MPIでは明瞭な灌流欠損はみ

られなかった．一方，Fig．1下段のMPI像で広

範囲左室灌流欠損がみられたCase　2では胸廓変

形は軽度（胸廓の前後／左右径比0．63）であった

（Fig．2下段）．

Case
No．

2
7
’
0
3

Cause　of　deユth

Congestive　heart　failure

Psychosis

Gastrointestinal　trouble

Congestive　heart　failure

Duration　in　life
after　the　scinti－

graphic　study
　　（months）

　　13
　　　19

　　40
　　21

　3）　灌流欠損以外のT1心筋像所見

　MPI上の右室描出は19例中9例と比較的高率

にみられたがその描出の程度は軽く，また肺のTl

摂取の増加は1例にみられたのみであった．Fig．

1に示す2例ではいずれも軽度の右室描出がみら

れた．

　4）　Tl心筋像所見と予後との関係

　全対象19例中4例ではMPIを記録してから
13～40か月後に死亡した．この4例におけるil’1：接

の死因と，MPI検査から死亡までの経過月数を

Table　4に示す．4例中心不全で死亡したのは2

例（Case　2および13）であり，これら2例ではい

ずれもMPI上比較的広範囲な左室領域に灌流欠

損がみられた．Case　2では剖検により左室の自fil

壁全周，心尖部および心室中隔に強い線維化がみ

られたが，右室自山壁には線維化はみられず，こ

れらの剖検所見はMPI所見とほぼ一致した．他

の2例は心不全以外の原因で死亡した．

　2．PMDにおけるTl心筋像の経年変化

　2～3年の間隔を経て2回MPIを施行した9
例においてT1心筋像の経年変化を検討した．こ

の9例における第1回実施時のT1心筋像所見を

Table　5に示す．9例中2例（Case　2，9）では2回

目のMPI像において，1回目のMP1で灌流欠

損がみられなかった左室領域にTl欠損が出現し
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Table　5 The　First　Scintigraphic　Data　C78．5－’79．9）in　g　patients

　　who　underwent　Two　Serial　Studies

1437

Case　No．

1
2
3
4
5
6
7
8
9

Age
（yrs．）

7
3
6
8
6
4
9
1
0

Stage
MPI　findings

6
6
6
7
5
5
7
5
4

Perf．　Defect

　AP，　PL

AP，　PL，　INF

　AP，　PL

　　（一）

　　AP？

　　PL
　　（一）

　　PL？
　　（一）

　RV
activity

　O
　1十
　1寸
　O
　l十
　1十
　〇

　〇

　〇

Lung
activity

　O
　O
　O
　O
　O
　O
　O
　O
　O

Casc　6

LAO
l979．2．27　　　　14yrs

　　　．・ノ
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Fig．3　Serial　tha川um　myocardial　images　at　age　14

　　　and　l　7　in　case　6．　No　significant　scintigraphic

　　　changes　are　observed．
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た．残りの7例中3例（Case　4，5，8）では2回目

のMPIで灌流欠損の新たな出現あるいは増強が

疑われるもののその経年変化は比較的小さく，他

の4例（Case　l，3，6，7）では2～3年の間に有意

なT1灌流欠損の変化はみられなかった．　MPIに

おいて右室描出像がみられた5例のうちCase　9

を除いた4例では第1回および第2回の両検査に

おいて右室描出の程度はほぼ不変であった．Case

6および9における2回のT1心筋像をおのおの

Fig．3およびFig．4に示す．左室後側壁における

灌流欠損はCase　6では2回の検査時にほぼ同程

度にみられたのに対し，Case　9では1回目の検査

時にはみられず，2同目の検査時に新たに出現し

た．また右室描出像もCase　6ではほぼ同程度に

みられたのに対し，Case　9では1回目のTl心筋

像では2同目程明瞭にはみられなかった．

IV．考　　案

　1．Duchenne型進行性筋ジストロフィー症にお

　　ける心筋線維化病変の特徴とT1心筋像の有

　　用性

　Fowlerの分類9）によれば二次性心筋症のうち

でも遺伝性神経筋疾患に伴う心筋症は，心筋炎，

アミロイドーシス，サルコイドーシスあるいは結

合織病に伴う心筋症とならんで重要な位置を占め

る．Duchenne型進行性筋ジストロフィー症に伴

う心筋病変は遺伝性神経筋疾患による心筋症の中

でもll常臨床上最も問題になることが多く，かつ

古くより注目されてきた．本症における心筋病変

は病理組織学的には，心筋細胞の萎縮や変性と線

維化が主体を占めるlo・11・12）．　Frankelら13｝，　Sanyal

ら14）によると心筋病変は心基部後壁の心外膜に近

い心筋より発生し，次いで左室自由壁の他の部位

へすすみ，さらに心室中隔の右室面および中間層

にすすむという．本研究の成績はT1心筋像上の
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Fig．4　　Serlal　thallium　my〈）cardial　imagcs　at　age　10　and　13　in　case　9．　A　posterdatcral

　　　Tl　dcfcct　ill　LV　free　wall　alld　all　increased　TI　activlty　m　RV　free　wall　arc　del1、（m－

　　　stratcd　ill　thc　sec〈）11d　scintigraphic　study．

灌流欠損が左室後側壁に最もよくみられることを

示し，Frankelら，　Sanyalらの考えを臨床的に裏

付けるものと考えられた．Tl心筋像では一・般に

左室心筋における相対的なTl摂取低ド部位が灌

流欠損としてとらえられるため，心筋症のように

しばしば広範囲な左室領域に心筋線維化を生ずる

心疾患ではその有用性に限界かある可能性がある．

しかし今回の対象中，剖検で広範囲左室領域に心

筋線維化が確認されたCase　2でも，　Tl心筋像ヒ

左室心筋に全周性かつびliん性のT1低灌流と壁

の菲薄化がみられることより，T1心筋像は広範囲

左室心筋線維化例でも比較的IE確な病変部位の診

断に有用と考えられた．

　2．心筋線維化の有無と骨格筋変性障害度およ

　　び胸廓変形との関係

　通常，左室心筋変性の臨床的評価は心電図によ

ることが多いが，本症では胸廓変形，前胸部骨格

筋萎縮あるいは心臓の位置および回転異常などの

ため心電図による左室心筋変性の評価は必ずしも

容易ではない．したがって左室心筋線維化の有無

あるいはその程度と，骨格筋変性を1三体とした

PMD障害度あるいは胸廓変形の程度との関係は

臨床的に必ずしも明らかにされてはいない．本研

究ではT1心筋像で診断された心筋線維化の有無

とPMD障害度あるいは胸廓変形の程度との間に

有意な関係はみられなかった．上松ら2）は剖検例

の検討より，骨格筋変性と心筋変性は別個の経過

で進行することを推定しており，今回の成績もこ

れを臨床的に裏付けるものと考えられた．

　3．灌流欠損以外のTl心筋像所見

　右室の1量三あるいは容量負荷を反映すると考えら

れているTl心筋像の右室描ll17・is）は本研究では

比較的高率にみられたが，いずれの症例でもその

右室描出の程度は軽く，少なくとも中等度以ヒの

有意な右室負荷は存在しないと考えられた．また

肺動脈喫人圧の上昇を比較的よく反映し8），かつ

特発性うっ血型心筋症でしばしばみられる4・16）肺

のT1摂取の増加は本研究では1例にみられたのみ

であった．この理由として，PMDでは比較的広

範囲の左室領域に心筋線維化が存在する場合でも，
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骨格筋変性による身体活動の高度な制約のため，

心不全が顕性化し難いことが考えられた17）．

　4．Tl心筋像の経年変化およびTl心筋像と予

　　後との関係

　上松らは剖検例を対象としてretrospectiveに2

年ごとのベクトル心電図QRS環の経年変化を検

討し，QRS環の変形と心筋線維化の増強との間

の相関が予想されるとしたが，その2年間におけ

るQRS環の変化は比較的軽度であった．　Tl心筋

像によって本症の心筋線維化の経年変化を検討し

た報告は本研究以外にほとんどみられないが，今

回の成績でも2～3年間における心筋線維化の進

行は…部の症例を除いて比較的緩徐と考えられた．

　本症の死因は呼吸不全あるいは感染症よりもむ

しろうっ血性心不全が多い10，17）と報告されてお

り，本症患者の予後を推定する上で，あるいは心

不全治療の必要性を判断する上で心筋線維化の有

無あるいはその程度の診断が重要と考えられる2）．

今回の対象中Tl心筋像で比較的広範囲な左室領

域に灌流欠損がみられた2例は心不全で死亡して

おり，広範囲心筋線維化病変を有する症例の直接

死因として心不全が問題となることが改めて確認

された．また本研究の結果より，心筋線維化病変

は必ずしも骨格筋変性障害度あるいは胸廓変形度

と一’致しないこと，また心電図診断がしばしば困

難であることを考えると，Tl心筋像による非観血

的な心筋線維化病変の評価は臨床的に有用と考え

られた．

V．結　　語

　1）　Duchenne型進行性筋ジストロフィー症19

例を対象としてthallium－201心筋灌流像による心

筋線維化病変の評価を行った．

　2）　明瞭なTl灌流欠損は左室後側壁を中心に

13例でみられ，残りの6例中4例でもその存在が

示唆された．

　3）左室灌流欠損の有無と本症における骨格筋

変性障害度あるいは胸部X線CTより判定した

胸廓変形度との問には有意な関係はみられなかっ

た．
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　4）　Tl心筋像での右室描出は9例でみられたが

いずれも軽度であリ，肺のT1摂取増加も1例で

みられたのみであった．

　5）　1～5年間の経過観察中に死亡した4例中，

広範囲な左室灌流欠損がみられた2例は心不全で

死亡した．

　6）本症の2～3年間におけるT1心筋像の経

年変化は比較的軽度であった．

　7）Tl心筋像は本症に代表される二次性心筋

症における心筋線維化病変の臨床的評価にも有用

と考えられた．

　本研究をご指導いただいた名古屋大学医学部第一内科

祖父江逸郎教授に深甚なる謝意を表します．また終始ご

助言をいただいた第一内科神経疾患研究室陸重雄先生お
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Summary

Eva］uation　of　Myocardial　lnvolvement　in　Duchenne　Progressive　Muscular

　　　　　Dystrophy　with　Thallium－201　Myocardial　Perfusion　lmaging

Naoki　KAwAI＊，　Schuhei　YAMAMoTo＊，　Mitsuhiro　OKADA＊，　Masatsugu　IwAsE＊，

　　　　　　　Hiroyuki　MIYAKoDA＊，　Mitsuhiro　YoKoTA＊，　Iwao　SoToBATA＊，

　　　　　　　Haruo　INAGAKI＊＊，　Tetsutaro　ABE＊＊＊and　Atsushi　MlsHIMA＊＊＊

＊　First　Deρart’nentρノー1’iternalルfedi〈’inρ，〈Xagoya｛ノnil，ersiry　S〈・hθo／（り「ルfedi〈・i’le，ハ／a宮oya

　　　　　　　　　＊＊」Department　of　lnternalルfedi（・ine，　Toγota　Hospital，　Toγota

　　　　　　　‡＊＊Depart〃lent　of　Radio　logy，〈／ago夕a｛ノniversitγHo　sl）　ital，ノVaβoya

　　Myocardial　involvement　in　progressive　muscular

dystrophy　of　the　Duchenne　type　was　evaluated　in

19patients　using　tha川um－201　myocardial　perfu－

sion　imaging．　The　qualitative　analysis　was　per－

formed　in　anterior，31eft　antcrior　oblique　and

lef川ateral　projection　images　by　three　experienced

physicians．

　　Distinct　perfusion　defects　werc　shown　in　13

patients，　especially　in　LV　posterolateral　or　poste－

rior　walls（11　patients）．　There　was　no　significant

relationship　between　the　presence　of　perfusion

defects　and　the　skeletal　muscle　changes　or　thoracic

deformities　assessed　by　transmission　computed

tomography．　Slightly　increased　thallium－201　ac－

tivity　in　RV　free　wall　and　lungs　was　shown　in　nine

and　one　patient、　respectively．　The　extensive　perfu－

sion　defects　were　shown　in　2　patients　who　died　of

congestive　heart　failure　l　to　2　years　after　the

scintigraphic　study．　The　myocardial　scintigraphic

changes　were　considered　toヒe　minimal　in　70f　g

patients　who　underwent　two　serial　scintigraphic

studies　in　2　to　3　years．

　　It　was　concluded　that　the　tha川um　myocardial

perfusion　imaging　was　a　useful　clinical　technique

to　evaluate　the　cardiomyopathy　in　Duchenne

progressive　muscular　dystrophy．

　　Key　words：　tha川um－201　myocardial　perfusion

imaging，　Duchenne　progressive　muscular　dystro－

phy，　secondary　cardiomyopathy、　transmission

computed　tomography．
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