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            研究分担者 池田 善彦 国立循環器病研究センター 臨床病理科 
 
     研究要旨 
     外科的切除が施行された乳児特発性僧帽弁腱索断裂 8例を用いて病理組織学的検討を行った。 
     病理組織学的診断の内訳は、粘液腫様変性 3例、炎症細胞浸潤 3例、急性弁膜炎 1例、急性 
     心内膜炎 1例であった。また、断裂部には新鮮血栓の付着とともに、リンパ球を主体とし、 
     好中球が混在する細胞浸潤を伴っていた。全例細菌集塊は認められなかったが、炎症細胞 
     浸潤が認められた症例ではテネイシン C低分子量バリアントの発現が認められた。 
      
 

 

A. 研究目的 
 乳児特発性僧帽弁腱索断裂は生来健康であ
る生後2ヵ月から6ヵ月の乳児に突然の僧帽弁
の腱索断裂が発症し、重度な僧帽弁閉鎖不全
により急速に呼吸循環不全に陥る疾患が存在
する病態である。今回、外科的切除された8
例の形態学的特徴を明らかにする。 
 
B. 研究方法 
 乳児特発性僧帽弁腱索断裂と診断された8
例について、それらの心筋組織を10%中性緩衝
ホルマリンにて固定後、パラフィン切片標本
を作製し、ヘマトキシリン・エオジン染色に
加え、マッソントリクローム染色、エラスチ
カ・ワンギーソン染色、トルイジンブルー染
色の特殊染色と細胞外マトリックス糖蛋白質
の一種であるテネイシンC(4F10)に対する免
疫組織染色を施行し評価した。 
（倫理面への配慮） 
 本研究は病理組織学的解析であり、遺伝子
解析は施行していない。 
 
C. 研究結果 
 乳児特発性僧帽弁腱索断裂と診断された 8
例の病理組織学的診断の内訳は、粘液腫様変
性 3 例、炎症細胞浸潤 3 例、急性弁膜炎 1 例
、急性心内膜炎 1 例であった。また、断裂部
には新鮮血栓の付着とともに、リンパ球を主
体とし、好中球が混在する細胞浸潤を伴って
いた。全例細菌集塊は認められなかったが、
炎症細胞浸潤が認められた症例中 2 例は感染
性心内膜炎との鑑別を要した。 
 テネイシン C に対する免疫組織染色では炎
症像が認められた 5 例において陽性像を示し
た。 

 
D. 考察 
 乳児特発性僧帽弁腱索断裂と診断された8
例について病理組織学的検討を行った。粘液 
腫様変性のみの症例に加え、8例中5例におい
てリンパ球主体の細胞浸潤が認められたこと
から、腱索の断裂が何らかの炎症機転と関連
する可能性が示唆された。組織リモデリング
のマーカーとして知られ、炎症巣においても
強い発現が認められるテネイシンCは、検討例
中炎症像を伴っていた5例で陽性像を示した。 
しかしながら、選択的スプライシングを受け
た低分子量バリアントは正常組織にも恒常的
に存在し、これに対する抗体を用いた今回の
検討では疾患特異性について言及できないと
考えられた。今後は、病変組織で特異的に発
現するとされる高分子量バリアントの発現に
ついて検討を要すると考えられた。 
 
結論 
 乳児特発性僧帽弁腱索断裂症例の組織中に
はリンパ球主体の細胞浸潤が認められる症例
が多く存在し、テネイシンC低分子量バリアン
トの発現が認められた。 
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