


特発性心筋症は「原因または関連の不明な心筋の疾患」と定義されており,先

天性心奇形の合併例は除外されている。しかし心奇形があってもその血行動態

の異常のみでは説明できない心肥大を伴うものがある。EKG 上 V1,aVF に Q 異

常波を認め 2カ月で突然死した心室中隔欠損例に肥厚性閉塞性心筋症と同様な

肉眼的組織学的所見を示した症例を経験した。心室中隔膜性部欠損孔の下部は

著るしく肥厚し左室壁と筋稜の肥厚と相俟って高度の左室流室路狭窄を形成,

右室は肉柱の肥厚が著るしく流出路は中隔辺縁陵の肥厚のため右室流出路狭窄

を形成していた。


