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第 72 回

ステロイド抵抗性
心臓サルコイドーシスの1例

サルコイドーシスは原因不明の全身性肉

芽腫性疾患であり，肺，眼，皮膚，心

臓など複数の臓器に多彩な病態を呈します文献 1）。

心臓サルコイドーシスは，致死性不整脈や心不

全をきたし，突然死の原因ともなりサルコイ

ドーシス患者の予後を大きく左右することが知

られています。副腎皮質ステロイドなどの免疫

抑制療法は心臓病変の進展抑制効果が期待され

治療の第一選択とされていますが，症例によっ

ては副作用でステロイドが使用できない例や

効果が不十分な症例が存在します。本症例は，

心不全を呈する心臓サルコイドーシス症例で，

PET などで心臓のアクティブな炎症が疑われ

ました。治療として免疫抑制療法の強化が必要

と考えられましたが，骨粗鬆症による多発性骨

折などの副作用のためステロイド増量が困難で

あったため，第 2 選択薬であるメトトレキサー

トの併用治療を開始することとしました。

introduction

本連載では，慶應義塾大学病院循環器内科で実際に行われたカンファレンスのなかで面

白い症例，興味深い症例を紹介していきます。実際の議論の様子をそのままお伝えして

いきます。その臨場感を感じながら，楽しく，かつ勉強になるコーナーにしていきたい

と考えています。
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症　例

63 歳・女性

主訴：労作時呼吸困難

現病歴：X ー 6 年完全房室ブロックに対して前医

で永久ペースメーカー（DDD）を留置された（こ

の時点では LVEF1 55%）。X ー 4 年 4 月ごろよ

りNYHA2 Ⅱ度の呼吸苦が出現し徐々に増悪傾向

であった。同年 10 月のカテーテル検査では冠動

脈に有意狭窄は認めなかった。12 月に発作性心

房細動を契機に心不全が増悪し，アミオダロン内服

を開始した。心エコーで左室収縮力低下 （EF 

43%），心室中隔菲薄化を認め， PET で心臓に集

積があり，両側肺門部リンパ節腫大を認めたため，

心臓サルコイドーシスと臨床診断された（生検せ

ず）。X ー 3 年 1 月からプレドニゾロン（PSL）

30 mgを開始しその後漸減したが，PSL 10 mg

内服で骨粗鬆症による多発性骨折，糖尿病などの

副作用があり，セカンドオピニオン目的に当科紹介

となった。当院で施行したPETで心臓サルコイドー

シス再燃が疑われた。 X 年 8 月より労作時呼吸

困難が増悪し，サルコイドーシスの加療および心不

全コントロール目的に同年 9 月に入院した。

既往歴：糖尿病，腰椎多発圧迫骨折（ステロイド

による），Sjögren 症候群疑い，発作性心房細動，

一過性脳虚血発作

生活歴：喫煙なし

家族歴：父が心不全（62 歳　詳細不明）

思います。実際この方は MTX，リウマトレッ

クス ® を導入しています。3 つ目は，この方は

EF が 35 ～ 36％ということでペースメーカー

も入っていますが，CRT3 の適応などもみなさ

んとディスカッションして，最終的にこの方の

いと思っています。2 つ目は，副作用で圧迫骨

折などがあってステロイドが使えないというこ

とで，今回セカンドオピニオンで岩手から東京

に来ましたが，こういった場合にどういう治療

をすればよいかをディスカッションしたいと

：ステロイド抵抗性のサルコイドーシ

スの症例です。今回入院中にメトトレ

キサート（MTX）を導入することになりました。

ポイントは 3 つ考えていて，1 つ目は，サル

コイドーシスの経過をみなさんと一緒に学びた
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司　会

治療方針を決定していきたいと考えています。

それでは平出先生，症例の紹介をお願いします。

受 平出：63 歳女性，主訴は労作時呼吸

困難でした。現病歴ですが，この方は

秋田出身で岩手医科大学で X ー 6 年に完全房

室ブロックに対して永久ペースメーカー DDD

が留置されました。この時点では心機能，EF 

55％と良好でした。X ー 4 年 4 月ごろより

NYHA Ⅱ度の呼吸苦が出現し徐々に増悪傾向

でした。前医で 10 月にカテーテル検査を施行

したところ，冠動脈に有意狭窄は認めませんで

した。12 月に発作性心房細動および 2：1 の

flutter があり，それを契機に心不全が増悪し

たため，入院加療のうえアミオダロン内服を開

始しています。この時点の EF は約 43％と低

下しており，また中隔の菲薄化，PET で心臓

に集積があり，また BHL4 があったためサル

コイドーシスと臨床診断されました。この時

点では生検はとくに行われていません。X ー 

3 年 1 月から PSL 30 mg を開始し，その後

症状が軽快したため漸減していきましたが，

PSL 10 mg 内服で，この方は多発性の圧迫骨

折，糖尿病の副作用があり，なんとかステロイ

ドを切れないかということで，X 年 3 月にセ

カンドオピニオンで当科紹介となりました。当

院で施行した PET で心臓サルコイドーシスの

再燃が疑われました。8 月より労作時呼吸困難

が増悪し，NYHA Ⅲ度と日常生活を送るのに

も困難な状況になったため，サルコイドーシス

の加療および心不全コントロール目的に 9 月

に入院となりました。

：この症例の経過で，何か確認してお

きたいことがあればお願いします。

専 村田：この方，どのくらいのペースで

PSL を漸減したのですか？

：最初は 30 mg で開始し，2 週間に 5 

mg ずつで減らしていったのですが，前

医で 3 月に退院した時点で 10 mg まで減らして

いたようです。X ー 3 年 1 月から 3 月の 2 か月

で 30 mg から 10 mg まで段階を追って下げて

いったという記載がありました。

受 平出：経過のまとめですが，初診が X ー

6 年 7 月で，この時点で完全房室ブロッ

クがあって DDD ペースメーカー植え込みがあ

りました。このあと検査がしばらくなく間があ

いていますが，X ー 4 年の夏ごろにだんだん

呼吸苦の症状が悪くなりました。11 月に発作

性心房細動および flutter があって，ここで一

時期状態が悪くなっていたそうです。12 月に

心不全が悪くなって入院加療を始めていて，こ

のときに撮ったシンチグラフィも EF が 20％

で，ここでサルコイドーシスの診断となって，

PSL 30 mg が開始されました。その後 3 か月

くらい入院していたようで，3 月に退院と書い

てあったのですが，1 ～ 3 月に 30 mg から徐々

に減量していって，プレドニゾロン 10 mg で

退院しています。ステロイド導入によって，少

なくとも 40 数％だった EF は 55％くらいに

まで改善していました。その後は定期的に年 1

回くらいフォローをされていたようですがステ

ロイドの副作用があり，どうしてもステロイド

をやめたいということで，当科を受診したのが

X 年 4 月あたりのことです。

：EF が 1 回落ちてしまったのが，ステ

ロイドで治療して 1 回上がり，それで

ある程度維持されていたけれども，今回来たと

きに少し下がっていたということですよね。

受
平出：はい。

専 医師A：X ー 6 年に DDD ペースメー

カーを入れたときにサルコイドーシス

が疑われたのではなかったでしょうか？

受 平出：そこが問題だと思いますが，カ

ルテでとくにその鑑別などはなされて

いませんでした。

：そこはすごく大事で，私が最初 3 つ

のポイントのうち 1 つ目に挙げたのが

サルコイドーシスの自然経過で，それがこの人

はきれいに見えています。房室ブロックの最初

からサルコイドーシスがあった可能性が高いと

思いますが，X ー 6 年の時点で MRI などをや

れば，早く診断がつき治療介入できたかもしれ

ません。最初の時点でステロイドを使っていた

ら臨床経過も変わったかもしれません。実際，

永久ペースメーカーが入っていた患者さんでス

テロイドを開始したらブロックが治って元に戻

る症例はあるので，診断が 2 年くらい遅れて

しまった感じです。

専 高月：最初から DDD ペースメーカー

を使っていたようですが，ペーシング

率はどれくらいでしたか？

受 平出：A ペース，V ペース，ほぼフルペー

スの状態でした。

専 村田：最初の心機能が落ちていたとき

は EF が落ちていたということですが，

そのときに壁の菲薄化などはあったのでしょう

か？

受 平出 : この時点で菲薄化はあったよう

で，ちょうど EF が落ちたあたりでサ

ルコイドーシスの診断になっています。

専 村田 : PSL をやってよくなったという

のは？

受
平出：EF がよくなりました。

専 村田：壁運動の細かいところはわから

ない？

受
平出：そこまでは，はい。

：他院なので細かいところはわかりま

せんが，エコーとシンチグラフィ両方

でよくなったという所見が書いてありました。

受 平出：既往歴ですが，ステロイドによ

る糖尿病，および腰椎多発圧迫骨折が

あります。また，SS-A，SS-B 抗体が陽性で

Sjögren 症候群疑いといわれています。それ

と発作性心房細動と一過性脳虚血発作の既往が

あります。生活歴などに特記事項はありません。

家族歴ですが，父が 62 歳のときに詳細不明で

すが心不全になっているそうです。内服薬は，

PSL 10 mg/ 日，アンカロン ® 100 mg/ 日，
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