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A.  研究目的 
Triglyceride deposit cardiomyovasculopathy 
(TGCV)は心筋障害を合併する稀な代謝性筋疾

患である。極めて希少疾患であるがゆえに、診

断法だけでなく治療法においても、確立された

ものはない。しかし、心筋障害は極めて重症で

あり、予後の大きく関係していることから、そ

の治療方法に確立が必要であることは明白で

ある。以上から、実際の診療からTGCV症例

の特徴、診断方法、治療方法の確立を目指した。 
 
B.  研究方法 
 当院では 2011 年 2 月に TGCV と診断した

60歳の男性の一例を、経過観察している。通常

の心不全治療に加え、市販の中鎖脂肪酸含有オ

イルを使用した食事療法を加えることで、その

効果を検討した。 
 
C. 研究結果 
 症例は60歳の男性。2002年1月より拡張型

心筋症と診断され、外来で加療を行っていた。

クレアチニンキナーゼの高値が持続するため、

2010年11月に神経内科へ紹介したが、本人が

精査を希望せず、経過を見ることとなった。そ

の後は近医へ通院していたが、2011年より心不

全急性増悪を繰り返すようになった。本人の上

肢筋力低下に対する精査の希望があり、2012年

2月20日当院神経内科に入院したが、息切れの 

 

 

増悪と食欲低下があり、BNPも1411pg/dlと上

昇したため、23日に心不全の急性増悪の診断で

当科に転科となった。NYHA Ⅳ度、Swan-Ganzカ

テーテルでは肺動脈楔入圧 27ｍｍHg と上昇、

心係数は 1.6L/min/m2と著しい低下を認めた。

また、左室駆出率（LVEF）は心臓超音波検査で

22％と著しく低下していた。強心薬、利尿剤で

開始を開始し、内服治療を加え、症状は軽快し

た。筋生検と心筋生検では、筋細胞内に脂肪滴

の 蓄 積 を 認 め 、 遺 伝 子 検 査 で は

ATGL/triglyceride lipase 酵素の遺伝子

PNPLA2 遺伝子 に変異を認めたため、中性脂肪

蓄積心筋血管症と診断した。現在はACE阻害薬、

抗アルドステロン薬、β遮断薬の心不全治療に

加え、中鎖脂肪酸含有オイルによる食事療法を

開始、経過を診ている。LVEF は 25％といまだ

に低値であるが、BNP137pg/dl と心不全は軽快

傾向を示している。右上肢のミオパチー症状も

軽快している。 
 
D. 考察 
 TGCV は細胞内中性脂肪(TG)を加水分解す

る酵素：ATGLの欠損により、心筋細胞内に中性

脂肪が蓄積すること、また、エネルギーとして

利用できないことから心筋障害を来すことが

知られている。TG を構成する脂肪酸には、長

鎖脂肪酸、中鎖脂肪酸があるが、ATGLは長鎖
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脂肪酸TGの加水分解に関与する。そこで、中

鎖脂肪酸含有オイルによる食事療法を行うこ

とで、ATGL 欠損でも代謝可能な中鎖脂肪酸

TG が増えることで、エネルギー利用ができる

ようになると考えられる。画像診断による心機

能的な改善は得られていないが、明らかなBNP
の低下と四肢筋力の改善が得られており、食事

療法の効果が得られている可能性がある。 
 
E. 結論 
TGCV における新たな治療法として中鎖脂肪酸

含有オイルによる食事療法は有用である可能

性が示唆された。 
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