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完全房室ブロックを合併した
抗 signal recognition particle（SRP）抗体陽性ミオパチー

深井 雄太，大澤 裕，久徳 弓子，逸見 祥司，砂田 芳秀

川崎医科大学神経内科学

抄録　患者は70歳代前半女性．心不全で発症し，当院循環器内科で治療を受けた．心不全は利尿
薬投与などで改善したが，CK 高値があり，その後に，首下がりや四肢近位筋筋力低下が出現進行
したため，当科に入院した．右上腕二頭筋筋生検では，筋線維の大小不同，内部核の増加があり，
壊死筋線維が多数みられたが，再生筋，myophagia や炎症細胞浸潤は軽度であった．抗体検査の
結果と合わせ，抗 signal recognition particle（SRP）抗体陽性ミオパチーと診断した．治療として，
経口ステロイド療法を開始したが，治療開始17日目に失神発作を来たすようになった．心電図検
査では完全房室ブロックであり，発作後３日目に永久ペースメーカー植え込み術を行った．経口ス
テロイド療法に加え，免疫グロブリン大量療法（IVIg 療法）を行ったところ，高 CK 血症や頸部四
肢筋力低下は徐々に改善した．抗 SRP 抗体陽性ミオパチーの心合併症については，心伝導障害を
含め，様々な議論があるが，これまでに完全房室ブロックを来たした報告はなく，貴重な症例と考
えられた．� doi：10.11482/KMJ-J43(2)75　（平成29年８月24日受理）
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〈症例報告〉

緒　言
　炎症性筋疾患には，皮膚筋炎，多発筋炎など
様々な病態が知られているが，最近，自己抗体
による新たな疾患分類が提案されている．この
うち抗 signal recognition particle（SRP）抗体陽
性ミオパチーは，典型的な症例では，皮疹を伴
わず，亜急性の経過で進行する高度の頸部や四
肢筋力低下，嚥下障害，呼吸障害を認め，血液
検査では3,000 IU/dL以上の高度の CK上昇を
示すことが多く，筋生検では壊死像が目立ち，
炎症細胞浸潤が目立たないという臨床的特徴が
ある１）．抗 SRP抗体陽性ミオパチーでは，主
として骨格筋が障害されるが，心合併症の報告
も散見される２－４）．抗 SRP抗体陽性ミオパチー

では他の自己免疫疾患の合併は認めないことが
多いが，関節リウマチやシェーグレン症候群
の合併が少数報告され，抗核抗体，抗 SS-A抗
体，抗 SS-B抗体陽性例が散見される．抗 SRP

抗体の出現頻度については，筋炎症例の５～８
%程度であると考えられている１，５－７）．SRPは
細胞質内のリボ核蛋白で，リボソームでつくら
れた新生蛋白の細胞外や小胞体への移動を助け
る作用をもつ８，９）．SRPは細胞質内の抗原であ
り，抗体がどのように作用するのかに関しては，
他の筋炎自己抗体の病態機序への意義と同様に
不明な点が多い．
　今回われわれは，心不全・心嚢液貯留で発症
し，経過とともに心伝導障害により完全房室ブ
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ロックに至った抗 SRP抗体陽性ミオパチーを
経験したので報告する．

症　例
　患者は70歳代女性．主訴は息切れ，頸部と四
肢の筋力低下．X-1年11月に顔面・下腿の浮腫
が出現し，心不全（BNP 189 pg/ml）・心嚢液貯
留などを指摘され，当院循環器内科に入院した．
利尿薬投与などで心不全は改善したが，血液検
査で原因不明の高 CK血症を指摘された．その
際には，筋力低下はみられなかったが，X-1年
12月下旬ごろから，頸部と四肢の筋力低下が出
現し，徐々に歩行が困難となり，X年２月精査
目的で当科に入院した．既往歴では高血圧など
の心不全のリスク因子はなく，家族歴も特記事
項なし．喫煙歴および飲酒歴はなかった．

　入院時現症では，血圧124/80 mmHg．脈拍数 

42 回 /分・整．体温 36.8℃．胸部聴診で大砲音
を聴取した．皮疹，関節痛や下腿浮腫は認めな
かった．神経学的所見では意識は清明，運動系
では首下がり，四肢近位筋優位の筋力低下・筋
萎縮，嚥下障害を認めた．
　入院時の血液検査所見では，血沈亢進を認
め，CK 7,483 IU/L，CK-MB 286 IU/L，アルド
ラーゼ 69.6 U/Lと筋原性酵素の上昇を認めた．
自己抗体は抗核抗体（ELISA法） 63.1と弱陽性
であったが，抗 Jo-1抗体は陰性であった．X-3
年の心電図は正常で，X-1年11月の心電図では
房室ブロック（２：１伝導），完全右脚ブロック
を認め，X年２月の心電図では完全房室ブロッ
ク，完全右脚ブロックを認めた（図１）．胸部
X線では，CTR 67.0%と心拡大を認め，心エコー
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図１　心電図検査の経時変化
A　 X-3年の心電図は正常範囲
B　 X-1年11月（循環器内科入院時）の心電図．心拍数 55 回 /分，房室ブロック（２：１伝導），完全右脚ブロックを認める．
C　 X年２月（当科入院時）の心電図．心拍数 42 回 /分，完全房室ブロック，完全右脚ブロックを認める．
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では，全周性に1.5 ㎝程度の心嚢液貯留を認め
たが，左室壁運動に異常はなく，左室駆出率は
73%，IVC径1.4 cmで呼吸性変動は良好であっ
た．筋電図検査では右三角筋，右上腕二頭筋，
右腸腰筋，右外側広筋において活動性筋疾患を
示唆する所見であった．大腿部MRIでは両側
大腿筋群は，背側優位に STIR高信号域を認め
た（図２）．右上腕二頭筋筋生検では，筋線維
の大小不同，内部核の増加があり，壊死筋線維

が多数見られたが，再生筋，myophagiaや炎症
細胞はわずかであった（図３）．抗 SRP抗体陽
性であることが判明し，抗 SRP抗体陽性ミオ
パチーと診断した．
　入院５日目から治療として，PSL 50 mg/日
の連日投与を開始した．血清 CK値は低下がみ
られたものの，頸部四肢筋力低下は治療開始後
も悪化した．また，完全房室ブロックについて
は症状がなかったため経過観察していたが，入
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図２　大腿部骨格筋MRI
両側大腿筋群は，背側優位にびまん性の STIR高信号を呈しており，浮腫や炎症性変化と考えられる．特
に内転筋や半腱様筋で信号変化が目立つ．図３
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図３　右上腕二頭筋筋生検
A：HE染色（弱拡大　bar, 200 μm）　B：HE染色（強拡大　bar, 50 μm）
筋線維に大小不同，内部核の増加があり，壊死筋線維（矢印）が多く，再生筋線維（矢頭）は少ない，myophagiaが
散在性にみられる．一部の筋線維周囲にリンパ球浸潤が少量ある．Perifascicular atrophyは認めない．
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院21日目に失神発作が数回出現した．ECGモ
ニター上20秒程度の洞停止を認めたため，一次
ペーシングを挿入し，入院24日目，永久ペー
スメーカー植え込み術を行った．術後経過は
良好であった．経口 PSL内服のみでは症状の
改善が乏しく，入院47日目より IVIg療法を施
行した．その後，頸部四肢筋力低下は徐々に改
善し，入院54日目には膝立てが可能となり，入
院68日目には立位保持が可能となった．入院75
日目には歩行器を使用しての歩行訓練が可能と
なった．入院95日目には CKは正常化した．入
院115日目日常生活動作が概ね自立したため退
院した．

考　察
　本例は原因不明の心不全・心嚢液貯留で発症
し，１カ月以上経過してから四肢筋力低下が出
現した．比較的急速に筋力低下が進行し，高度
の頸部・四肢筋力低下を来たした．また経過と
ともに心伝導障害の悪化がみられ，初診時，房
室ブロック（２：１伝導）であったものが，約
３カ月後には完全房室ブロックとなった．病勢
の悪化に伴い，心伝導障害が悪化していること
から，抗 SRP抗体陽性ミオパチーに伴う心伝
導障害が考えられた．
　抗 SRP抗体陽性ミオパチーに心合併症が存
在するかについては，現在議論となっている．
Hengstmanら５）は，抗 SRP抗体陽性ミオパチー
23例の連続解析のうち，心不全・動悸・胸痛な
どの心合併症を呈した割合は20%以下であり，
抗 SRP抗体陰性ミオパチー120例の解析結果と
合併頻度に差異はない，と結論している． 同
様に，本邦の Suzukiら６）の連続100例の抗 SRP

抗体陽性ミオパチーの解析でも，心合併症はわ
ずか２例であり，その存在に疑問符が投げかけ
られている．一方，Targoffら７）は，抗 SRP抗
体陽性ミオパチー13例中４例で不整脈，心不
全，心筋の線維化などの心筋障害，Loveら10）

は検討した７例全例で動悸，竹口ら３）は，心筋
炎で初発１例，さらに清水ら１）も心嚢液貯留を
認めた２例を報告し，その存在を肯定する報告

もある．竹口ら３）は早期にステロイド治療を行
うことにより，心症状は速やかに改善したと報
告している．一方，有村ら２）はステロイド治療
に抵抗性を示す心合併症があると述べており，
心合併症に対するステロイド治療の有効性につ
いて，一定の見解はない．
　抗 SRP抗体陽性ミオパチーを含めた炎症性
筋疾患全体では，心合併症として，不整脈，伝
導障害や心筋炎があり11），時に重篤な経過をと
ることがあると報告されている．本例ではステ
ロイド治療により高 CK血症の改善はみられた
ものの，治療開始後も頸部・四肢筋力低下が進
行し，心伝導障害も悪化した．
　抗 SRP抗体陽性ミオパチーの治療に関して
は，ステロイド治療に抵抗性を示すことが多く，
しばしば免疫抑制剤などの併用が必要であると
の報告が多い．Hengstmanら５）は報告例23例の
うち21例でステロイド治療に抵抗性を示し，
IVIg療法や免疫抑制剤の併用が必要であった
としている．また Suzukiら６）は81例の経口プ
レドニゾロン使用例のうち，62例でステロイド
パルス療法，IVIg療法や免疫抑制剤の併用が
必要であったと報告している．他の治療として
は，リツキシマブを使用し良好な治療効果を得
たとする報告もある12）．本例では経口ステロイ
ド治療に IVIg療法を併用することで頸部四肢
筋力低下の改善を認めた．
　また田中ら４）は抗 SRP抗体陽性ミオパチー
に伴う心膜心筋炎を報告した．報告例では本例
と同様に心嚢液貯留がみられ，経過中に心電図
前胸部誘導で陰性 T波，心室性期外収縮・非
持続性心室頻拍が出現し，CK-MB/CK比やト
ロポニン I上昇を認めたことから心膜心筋炎の
合併と判断された．本例では失神発作を起こし
た時期の採血検査で，CK-MB/CK比が6.6%と
軽度上昇をしていた．心電図検査で心筋炎を示
唆するような異常はみられなかったものの，心
嚢液貯留は抗 SRP抗体陽性ミオパチーによる
心膜心筋炎が原因であったのかもしれない．
　ステロイド内服治療開始17日目に完全房室ブ
ロックによる失神発作を繰り返し，永久ペース
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メーカー植え込みを行った抗 SRP抗体陽性ミ
オパチーを報告した．本例の心伝導障害は臨床
経過から抗 SRP抗体陽性ミオパチーによる心
合併症と考えた．抗 SRP抗体による心伝導障
害が存在するか否か，今後の症例の蓄積と，そ
の病態解明が待たれる．

　本論文発表に関して開示すべき利益相反状態はあり
ません．
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Complete atrioventricular block in anti-signal recognition particle  
(anti-SRP) antibody-positive myopathy

Yuta FUKAI,  Yutaka OHSAWA,  Yumiko KUTOKU,   

Shoji HEMMI,  Yoshihide SUNADA

Department of Neurology, Kawasaki Medical School

ABSTRACT   A 70-year-old woman was admitted to our hospital owing to heart failure. She 
was treated and improved with diuretics. However, her serum CK values were persistently 
elevated throughout her hospitalization. She quickly developed head drop and showed muscle 
weakness, predominantly in the shoulders and pelvic girdles. A muscle biopsy from the right 
biceps brachialis revealed large variability in the myofiber size with many necrotic myofibers 
and few regenerative myofibers, as well as inflammatory cell infiltration. These findings 
combined with the immunological blood test led to a diagnosis of anti-SRP-positive myopathy, 
and she was treated with oral glucosteroids. However, she had frequent syncope attack 17 
days after the beginning of treatment. Her ECG revealed complete atrioventral block, and she 
received a pacemaker implantation 3 days after the attack occurred. Her muscle weakness 
and hyperCKemia gradually improved by additional intravenous immunoglobulin treatment. 
The existence of cardiac complications of anti-SRP-positive inflammatory myopathy has 
been a matter of debate. Further extensive clinical observations will be required to clarify the 
clinical existence and the significance of anti-SRP antibodies on the pathogenesis of cardiac 
complications, including conduction block.� (Accepted on August 24, 2017)

Key words： Complete atrioventricular block,   Anti-signal recognition particle (anti-SRP) antibody,   
Myopathy
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