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研究要旨 

【目的】拡張型心筋症（DCM）は左室の拡張と収縮不全を病態とする予後不良の疾患である。小児

期心筋症のなかでは肥大型心筋症、左室心筋緻密化障害とともに頻度が高く、その早期診断と治療

介入は重要であるが、本邦における発生頻度、治療の現状、予後については十分に解明されていな

い。また、診断基準も確立しているとは言えず、年齢に応じた心エコー指標の基準値、心電図所見

との対比データの作成が求められている。【対象と方法】全国 18 施設に調査票を配布し、診断時 20

歳未満の DCM のデータを収集した。調査項目は初診時年齢、診断の契機、家族歴、症状、検査所

見、薬物治療、非薬物治療、予後等であった。（ただし、心電図所見、心エコー所見については平成

29 年度にかけて現在調査進行中である。）【結果】8施設からの 66 例（男 38例、女 28 例）が登録さ

れた。初診時の年齢は新生児～15歳 11か月。乳児（1 歳未満）が 19 例で最も多く、続いて 1歳児

が 10 例で、0～2歳児が 35 例（54%）を占めた。診断の契機は心筋症関連症状が 35 例、筋疾患での

スクリーニングが 8例、学校心臓検診が 7 例で、心筋症または突然死の家族歴があったのは約 20％

であった。薬物療法はβブロッカー（特にカルベジロール）、アンジオテンシン変換酵素阻害薬、利

尿薬、ジゴキシンを中心にほとんどの症例で行われていたが、デバイス治療は少なく、中央値約 2

年のフォロー期間に約 5例が死亡、2例が心臓移植を受けていた。【結論】小児期 DCM は乳児期か

ら 2歳までに心筋症関連症状で診断されることが多く、心不全を呈して予後不良な症例が多かった。

小児期心エコー指標の標準値を作成し、早期診断と予後予測に基づいて早期介入することが重要と

考えられた。 

 

A. 研究目的 

拡張型心筋症（Dilated Cardiomyopathy, DCM）

は左室の内腔拡大と収縮機能障害で特徴付けら

れ、心不全、不整脈、突然死等を呈する予後不

良の疾患である。小児期心臓移植の対象となる

疾患としても重要である。病因はサルコメア、

サルコレンマの異常、心筋炎後、全身の神経筋

疾患、先天性代謝異常、ミトコンドリア病、家

族性など多岐にわたるが、およそ 2/3 は原因不

明で特発性とされている。 

小児期 DCM は胸痛、動悸、息切れ、失神、

心雑音、心不全症状などを契機に診断されるこ

とが多いが、無症状で学校心臓検診の心電図異

常を契機に診断されることもある。しかし、本

邦における小児期 DCM の実態は十分に把握さ

れているとは言えない。また、心電図と心エコ

ー所見による診断基準も十分確立していないた

め、小児期の年齢に応じた心エコー診断基準と、

心エコー上の基準を満たさなくても経過観察す

べき心電図所見を決定する必要がある。実際、

小・中学校の学校心臓検診で心電図異常があり

ながら、成人における診断基準を満たさなかっ
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たため正常範囲とされ、心不全が進行したり、

心停止を起こした例が発生している。 

本研究では、第一段階として、全国の主要医

療施設を対象として 20歳未満の小児期DCM患

者についてアンケート調査（後方視的なデータ

収集）を行い、同疾患の年齢分布、診断の契機、

臨床像、心筋症や突然死の家族歴の有無、薬物

治療・非薬物治療の状況、予後と死亡例につい

て把握することを目的とした。（心電図、心エコ

ー所見については現在、二次調査として進行中

である。） 

 

B. 研究方法 

1. 拡張型心筋症患児のデータ収集 

 研究に参加する全国 18 施設に調査票を配布

し、診断時 20 歳未満の DCM のデータを収集し

た。調査票に記載する項目は下記の通りである。 

1) 施設内番号、生年月、診断年月、最終受診

日、発見の契機 

2) 家族歴（心筋症、突然死の家族歴） 

3) 症状の有無と内容、治療の有無と内容、予

後 

4) 遺伝学的検査の有無と結果 

5) 初診時、小学 1 年、中学 1年、高校 1年時

の身長、体重、心拍数、血圧 

6) 安静時心電図所見（初診時、小学 1 年、中

学 1年、高校 1 年時） 

7) 心エコー検査所見（初診時、小学 1 年、中

学 1 年、高校 1 年時）：心筋厚（心室中隔、

左室後壁、心尖部、右室壁）、心筋重量、左

室拡張末期/収縮末期径、左室収縮能（駆出

率／短縮率）、拡張能（左室・右室流入血流

速度、E 波減速時間）、僧帽弁輪移動速度、

肺静脈血流波形、左室・右室流出路血流速

度、左房径、右室径、右室容積、下大静脈

径、各弁逆流の有無と程度。 

8) 薬物療法の内容 

9) 非薬物療法の有無と内容 

10) 予後 

 

（倫理面への配慮） 

本研究は臨床研究に関する倫理指針（文部科学

省・厚生労働省）を遵守し、筑波大学臨床研究

倫理審査委員会および茨城県立こども病院倫理

審査委員会の承認を得た上で行った。得られた

被験者のデータや個人情報は、研究責任者およ

び分担研究者の研究室にて管理され、秘密が厳

守されることを保証したうえで研究を行った。 

 

C. 研究結果 

DCM として登録され、次項に述べる項目の解

析ができたのは 8施設からの 66 例（男 38 例、

女 28 例）であった。初診時の年齢は 0.0歳～15

歳 11 か月。年齢分布を図 1 に示した。乳児（1

歳未満）19例で最も多く、続いて 1 歳児が 10

例で、0～2歳児が 35例（54%）を占めた。 

 

合併症：DCM の基礎疾患としては、デュシェ

ンヌ型筋ジストロフィー（4 例）、先天性筋線維

タイプ不均衡症候群（3 例）、ベッカー型筋ジス

トロフィー（1例）、先天性ミオパチー（1 例）、

カルニチン欠乏症（1例）等、不整脈としては、

完全（高度）房室ブロック（3例）、心室頻拍（2

例）、WPW症候群・上室頻拍（3 例）等であっ

た。 

診断の契機は、心不全、不整脈、心雑音など

を含めた心筋症関連症状が 35 例、筋疾患でのス

クリーニングが 8例、学校心臓検診が 7例であ

った。 

家族歴について記載があったのは 50例で、心

筋症の家族歴があったのが 8 例、突然死の家族

歴があったのは 1例であった（図 2）。遺伝子検
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査が施行された症例は 2例のみであった。 

 

薬物治療について記載があったのは 48 例で、

主に使用されていた薬剤は多い順に βブロッカ

ー 33 例、アンジオテンシン変換酵素阻害薬 30

例、利尿薬（フロセミド、スピロノラクトン）

26 例、ジゴキシン 15例であった（図 3）。それ

以外に用いられていたものは、PDEIII阻害薬（ピ

モペンダン、オルプリノン）、ドパミン、カルペ

リチド（ハンプ）、ユビデカレノン（ノイキノン）、

イソソルビド、抗不整脈薬（ベプリジル、アミ

オダロン）、抗凝固薬等であった。 

非薬物療法としては、血漿交換 2例、人工換

気 3例、ペースメーカ植込み術（PMI） 2例、

心臓再同期療法（CRT）3例、左室補助人工心

臓（LVAD）1 例であった。2例が心臓移植を受

けた。 

予後を図 4に示した。0か月～19年 11か月（中

央値 1年 11 か月）のフォローアップ期間で、5

例が死亡、2 例が心臓移植を受けていた。 

 

 

 

 

 

＜死亡例＞ 5例 

 診断 性別 初診時年齢 死亡時年齢 死因 

1 DCM、デュシェンヌ型筋ジストロフィー 男 14歳 8か月 16歳 11か月 心不全 

2 DCM、心室頻拍 男 14歳 7か月 19歳 2か月 心不全 

3 DCM 男 2歳 6か月 22歳 5か月 交通事故（心室細動） 

4 DCM、先天筋線維タイプ不均等症候群 女 3歳 5か月 3歳 7か月 心不全 

5 DCM、完全房室ブロック 男 0日 3歳 6か月 心不全 

 

＜拡張型心筋症の心電図、心エコー検査所見＞ 

 現在、後方視的に調査中であり、次年度にま

とめることとなった。 

 

D. 考察 

 本研究班では小児期心筋症の全タイプを対象

としてデータを収集しているが、症例数は肥大

型心筋症（HCM）（33％）、左室心筋緻密化障害

（LVNC）（33％）、拡張型心筋症（DCM）（25％）

の 3者が多く、拘束型心筋症、催不整脈性右室

心筋症の頻度は低かった。そのなかで DCM は

診断時年齢が低く、乳児期が最多、続いて 1歳

児で、0～2 歳児が過半数を占めるという特徴が

あった。このことは、診断の契機は心不全症状
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が多く、無症状で学校心臓検診において診断さ

れる症例が少なく約 10％に留まっていること

と関係している。この点は HCM と対照的であ

った。 

小児の DCM では左室拡大や収縮機能障害が

経過とともに改善し、正常化する症例が 20～

30％あることが知られている。それは年齢が若

い例や初期の左室拡張末期径や短縮率・駆出率

の Z-score が良好な症例に多いとされている

（Everitt MD, et al: J Am Coll Cardiol 2014）。本研

究におけるDCM症例の年齢分布が 0～2歳に多

いことを考えると、このことは患者の管理上重

要である。一方で、小児期 DCM の生命予後不

良因子には新生児期および 5 歳以上の発症、家

族性心筋症、初期の左室短縮率 Z-score 低値は

予後不良因子とされている（Alexander PAM, et 

al: Circulation 2013）。以上のことから、今後、左

室拡張末期径や収縮機能の年齢別正常値を確立

していくことが重要と考えられる。 

 DCM の原因、合併症は神経筋疾患を除けば頻

度は低く、多くの登録例は特発性であった。心

筋症の家族歴も 16%に留まり、遺伝子検査が行

われた症例もHCMに比べると非常に低かった。

しかし、家族性 DCM は予後不良因子の一つで

あること、家系構成員のスクリーニングによっ

て早期治療介入の可能性が広がることを考える

と、心電図検査、遺伝子検査を含めた積極的な

家系調査が望まれる。 

薬物治療で主に使用されていたのはβブロッ

カー（特にカルベジロール）、アンジオテンシン

変換酵素阻害薬 30 例、利尿薬、ジゴキシンであ

り、多くの症例で複数の薬剤が使用されていた。

一方、PMI、CRT、LVAD、心臓移植など非薬物

療法の症例数は少なかった。後方視的検討で症

例数も少ないため、これらの治療の生命予後改

善効果は不明であるが、今後、症例を蓄積が待

たれる。 

 本研究班では、健常ボランティア小児からの

データ収集を含め、心電図と心エコー所見の対

比も重要な目的の一つに設定している。日本で

は学童の心電図検診が広く普及しているため、

心電図所見と心エコー所見の対比は、小児期心

筋症のスクリーニング効率をあげるために極め

て重要と考えられる。また、DCM の早期診断、

早期介入には小児期の年齢や体格に応じた心エ

コー計測値の標準値確立が必須である。前述の

ように、初期の心エコー計測値は DCM の正常

化または悪化の予測にも有用な可能性がある。

これらのデータ収集は現在進行中である。 

 

E. 結論 

 小児期 DCM 症例の後方視的検討において、

初診時年齢は 0～2 歳が多く、心筋症関連症状を

契機に診断されていることが判明した。多くの

症例で多剤抗心不全療法が行われているが、中

央値約 2年のフォロー期間に約 10％が心不全で

死亡または心臓移植を受けていた。 

 

F. 研究発表 

1. 論文発表 
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