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研究要旨 

本研究の目的は、１）小児心筋症の内科管理と予後についての調査研究を施行

し、心臓移植が必要な患者数を把握すること、２）我が国の小児脳死患者数と

臓器提供できる体制についての調査を行うこと、３）国内外の小児心臓移植実

施施設についての調査をおこなうことである。 

 

 

[背景]  

 平成 22 年 7 月に臓器移植法が改正

され、15 歳未満の小児も臓器提供者に

なることが可能となったが、いまだ小

児心臓移植は少ない。我が国での小児

心筋症患児に対する心臓移植の発展

が望まれるが、その社会的基盤につい

ての研究は少ない。心臓移植の社会的

基盤としては、小児心臓移植の必要性

に関するデータと、臓器提供するドナ

ー側のデータが必要である。小児心臓

移植は主に小児心筋症に対して施行

される。心臓移植の適応を決める上で、

小児心筋症の予後についての研究が

欠かせない。しかし小児心筋症の予後

についての詳細な調査研究は我が国

ではなされたことがない。我が国での

小児心筋症についての多施設調査は、

2000 年に小児循環器学会が施行した

アンケート調査が唯一のものである。

それは詳細なものではなく、症例数も

135 例と少ない。また、その後、β遮

断剤の普及、心室再同期療法など治療

法の発展に伴って、予後が変化してい

る可能性もある。アメリカ合衆国では、

小児心筋症の登録システムを確立し

ており、3000 人の患者の登録を行って

いる。人口比で比較しても、我が国の

135 人は少なすぎる。一方、臓器提供

の社会的基盤に関するデータも不足

している。我が国で、年間何人の小児

脳死患者が発生しているのか、また小

児の臓器提供できる体制を備えた施

設の数は十分なのか、といった研究は 



 

 
 

[研究目的] 

 本研究の目的は、小児心筋症の内科

管理と予後についての調査研究を施

行し、心臓移植が必要な患者数を把握

することである。 

 

[研究方法] 

移植が必要な心筋症小児患者の病態

と数の把握 

小児心臓移植は主に小児心筋症に対

して施行される。心臓移植の適応を決

める上で、小児心筋症の病態、予後、

最適な管理法についての研究が欠か

せない。しかし小児心筋症の予後につ

いての調査研究は我が国ではなされ

ていない。対象疾患は、18 歳以下の拡

張型心筋症（特発性、心筋炎後）、肥

大型心筋症、拘束型心筋症、左室緻密

化障害、心内膜線維弾性症とする。 

 

小児心筋症患者を登録し、遺伝的解析、

病態把握、自然歴の把握、予後に関す

るデータの集積を多施設共同で行い、

心臓移植が必要な患者数を調査する。 

 

１）後方視的研究 

各分担研究施設において、過去 20 年

間（1992—2012）の患者を登録する。

得られたデータから、我が国の小児心

筋症の予後を調べ、予後を決定する因

子について分析する。 

２）遺伝子解析 

承諾が得られた患者の末梢血から遺

伝的解析を行う。遺伝子型と心筋症病

態、予後との関連を調べる。小児心筋

症において、遺伝子型と予後の関係を

検討する。 

 

[研究体制] 

 我が国の小児心筋症を診療してい

る主要施設（東京女子医科大学：中西、

西川、東邦大学：佐地、静岡県立こど

も病院：小野、富山大学：市田、国立

成育医療センター：賀藤、日本医科大

学：小川、榊原記念病院：朴、慶應義

塾大学：山岸、旭川医科大学：梶野、

東京医科歯科大学：土井、日本大学：

住友、国立循環器病センター：白石、

鹿児島医療センター：吉永、東京大

学：犬塚）による多施設共同の疫学研

究としてスタートした。各分担研究者

は、所属する施設の小児心筋症患者を

登録し、病態、治療、予後などに関す

るデータを収集した。過去 20 年間

（1992—2012）の患者を登録した。小

児心筋症の病態と予後を調べ、移植が

必要な患者数を把握した。各分担研究

者から集められた末梢血を用いて東

京女子医科大学において、中西により

遺伝子解析を行った。 

 

[倫理面への配慮] 

 倫理審査委員会の承認の基に、後方

視的に診療録からデータを収集した。



 

 
 

本研究のうち、移植が必要な心筋症小

児患者の病態と数の把握の研究に関

しては、東京女子医科大学をはじめ、

各施設の各倫理委員会から承認を得

た。東京女子医科大学では、遺伝子解

析や臨床実験研究においても、これま

でに数多くの被験者実験や実証実験

を行ってきている。故に、安全や倫理

に関する検討の重要性も十分認識し

ており、患者の疫学研究、臨床研究、

遺伝子解析研究に関わる場合は、すべ

て倫理審査委員会を設置して、その対

応を協議してきた。今回の提案研究も、

これまでと同様に、東京女子医科大学

をはじめ、各施設の倫理審査委員会、

遺伝子解析研究に関する倫理審査委

員会、医科学倫理委員会等の指導によ

り、ヒトゲノム・遺伝子解析研究に関

する倫理指針、疫学研究に関する倫理

指針及び臨床研究に関する倫理指針

に基づき、個々の実験の安全性等につ

いて十分検討した後に行った。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 
 

 

 

 

研究成果 

 

１．USAからの報告 

１）１８歳未満 

死亡ないし移植からの回避率は １０年で DCM 42%, RCM 20%､HCM 80%, 

 
       （A:死亡回避率、B:移植回避率、C:死亡ないし移植回避率） 

 

 

 

２．我が国の調査 

厚生労働省科学研究費「小児心臓移植医療の社会的基盤に関する研究 H25-27」 

小児（１８歳未満）心筋症 ７１１例の集計 



 

 

１）小児の拡張型心筋症

死亡ないし移植回避率は５年で

い。

死亡ないし移植回避率

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

１）小児の拡張型心筋症

死亡ないし移植回避率は５年で

い。 

死亡ないし移植回避率

１）小児の拡張型心筋症

死亡ないし移植回避率は５年で

死亡ないし移植回避率 

１）小児の拡張型心筋症： 

死亡ないし移植回避率は５年で 6

 

65%、10 年で年で 60%60%。年齢による有意差はな。年齢による有意差はな。年齢による有意差はな

 



 

 

年齢別死亡ないし移植回避率

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

年齢別死亡ないし移植回避率

 

年齢別死亡ないし移植回避率

 

年齢別死亡ないし移植回避率 

  

 

 



 

 

死亡回避率

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

死亡回避率 

 

 



 

 

移植回避率

 

 

 

２）成人の

                    

 

              

３）小児の

拘束型心筋症

死亡ないし移植回避率：５年で４０％

 

 

移植回避率 

２）成人の DCM

                    

              

３）小児の RCM

拘束型心筋症 

死亡ないし移植回避率：５年で４０％

DCMデータ

                    

              

RCM 

 

死亡ないし移植回避率：５年で４０％

データ 
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死亡ないし移植回避率：５年で４０％

 

                    ｎ(%)     

Miura et al Circ

死亡ないし移植回避率：５年で４０％ 

    死亡  

Miura et al Circ J 2008; 72: 343  

  ５年生存率

J 2008; 72: 343  （厚労省班会議報告）
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（厚労省班会議報告） 



 

 

死亡ないし移植回避率

 

 

 

 

 

 

 

 

 

死亡ないし移植回避率

 

死亡ないし移植回避率 

   

 

 



 

 

年齢別年齢別 死亡ないし移植回避率死亡ないし移植回避率死亡ないし移植回避率 

 



 

 

死亡回避率

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

死亡回避率 

 

 



 

 

移植回避率

 

４）成人の

(1) Hirota

national survey in Japan. Am Heart J 1990; 120: 188

 

26 pts: age ranged 5

10 pts of 26 pts (38%) died during follow

 

(2) Ammash NA et al. Clinical profile and outcome

cardiomyopathy. Circulation 2000; 101: 2490

移植回避率 

４）成人の RCM

(1) Hirota Y et al. Spectrum of restrictive cardiomyopathy: report of the 

national survey in Japan. Am Heart J 1990; 120: 188

26 pts: age ranged 5

10 pts of 26 pts (38%) died during follow

(2) Ammash NA et al. Clinical profile and outcome

cardiomyopathy. Circulation 2000; 101: 2490

RCMデータ

Y et al. Spectrum of restrictive cardiomyopathy: report of the 

national survey in Japan. Am Heart J 1990; 120: 188

26 pts: age ranged 5-63 yrs.

10 pts of 26 pts (38%) died during follow

(2) Ammash NA et al. Clinical profile and outcome

cardiomyopathy. Circulation 2000; 101: 2490

データ 

Y et al. Spectrum of restrictive cardiomyopathy: report of the 

national survey in Japan. Am Heart J 1990; 120: 188

63 yrs. 

10 pts of 26 pts (38%) died during follow

(2) Ammash NA et al. Clinical profile and outcome

cardiomyopathy. Circulation 2000; 101: 2490

 

Y et al. Spectrum of restrictive cardiomyopathy: report of the 

national survey in Japan. Am Heart J 1990; 120: 188

10 pts of 26 pts (38%) died during follow-up of 12 yrs.

(2) Ammash NA et al. Clinical profile and outcome

cardiomyopathy. Circulation 2000; 101: 2490

Y et al. Spectrum of restrictive cardiomyopathy: report of the 

national survey in Japan. Am Heart J 1990; 120: 188

up of 12 yrs.

(2) Ammash NA et al. Clinical profile and outcome 

cardiomyopathy. Circulation 2000; 101: 2490 

Y et al. Spectrum of restrictive cardiomyopathy: report of the 

national survey in Japan. Am Heart J 1990; 120: 188-194 

up of 12 yrs. 

 of idiopathic restrictive 

Y et al. Spectrum of restrictive cardiomyopathy: report of the 

of idiopathic restrictive 
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5) 小児の肥大型心筋症：

死亡ないし移植回避率：１０年で９０％

 

小児の肥大型心筋症：

死亡ないし移植回避率：１０年で９０％

小児の肥大型心筋症：

死亡ないし移植回避率：１０年で９０％

小児の肥大型心筋症： 

死亡ないし移植回避率：１０年で９０％

 

死亡ないし移植回避率：１０年で９０％ 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

死亡回避率

 

小児で移植はなし

 

6）成人の

 

生存率

（１９８３年厚生省特発性心筋症調査研究班報告）

 

死亡回避率 

小児で移植はなし

）成人の HCM

生存率 ５年 

（１９８３年厚生省特発性心筋症調査研究班報告）

小児で移植はなし 

HCMデータ

 ９２％、１０年８２％

（１９８３年厚生省特発性心筋症調査研究班報告）

データ 

９２％、１０年８２％

（１９８３年厚生省特発性心筋症調査研究班報告）

 

９２％、１０年８２％ 

（１９８３年厚生省特発性心筋症調査研究班報告）（１９８３年厚生省特発性心筋症調査研究班報告） 

 



 

 
 

7）今回の調査の概要 

1. 我が国の小児の DCM, RCM、HCMの経過は、死亡＋移植を end-pointと

すれば、USAとほぼ同じ。 

2. 死亡を end-point とすれば、我が国の小児の DCM, RCM の経過は、USA

より悪い。 

3. 我が国の移植例が少ないので、移植をすれば生存すると仮定すれば、我が

国の小児の DCM, RCMの予後は、USAより悪い可能性がある。 

4. 小児の DCM, RCMの予後は、成人より悪い可能性がある。 

 

 


