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A．研究目的 

左室緻密化障害（LVNC; left ventricular 

non-compaction）はこれまで見過ごされてきた希

少心筋疾患で、従来は小児の疾患と考えられてき

たが、最近は成人例での報告が散見される。左室

緻密化障害は、突然死、心不全、塞栓症などの合

併頻度が高いことが報告されているが、わが国に

おける成人例の実態は全く不明である。 

成人例の左室緻密化障害の一定の診断基準はま

だないが、一般的には断層心エコーまたはMRI検査

にて左室内面の肉柱形成とその間の深い陥凹を証

明することで診断されている。Jenniは、断層心エ

コーによる診断基準として「左室が心膜側の緻密

化層と心内膜側の非緻密化層の2層からなり、非緻

密化層は肉柱様構造で、非緻密化層の厚さが緻密

化層の2倍以上」であれば左室緻密化障害と診断で

きると提唱している（Heart, 2001）。Petersenは、

MRIシネ画像で「左室の非緻密化層の厚さが緻密化

層の2.3倍以上」であれば左室緻密化障害と診断で

きるとしている(JACC,2005)。 

成人における左室緻密化障害の発症頻度は不明

である。また、左室緻密化障害の予後についても

不明な点が多い。Oechslinらの研究が最も大人数

で、左室緻密化障害患者34名を平均44ヵ月フォロ

ーし、53%が心不全、41%が心室頻拍、24%が血栓塞

栓イベントを発症したと報告しているが（JACC, 

2000）、わが国のデータは皆無である。このよう

に、希少難治性心筋症である左室緻密化障害の成

人例のわが国における発症頻度や予後について明

らかでなく、実態は不明である。そこで日本心不

全学会では、申請者が委員長を務めるガイドライ

ン委員会が中心となり、多施設コホート研究を実

施し、わが国における成人例の左室緻密化障害の

発症頻度および予後について明らかにする。 

 

B．研究方法 

【前向きコホート研究】研究代表者・分担者が所属

する施設の心エコー検査室ならびに長野・山梨の両

県の基幹病院の心エコー検査室にて検査を受ける
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患者を対象とした。平成 27 年 7 月に甲信心エコー

図セミナー会員所属施設に調査依頼を行い、前向き

コホート研究を開始した。成人例の左室緻密化障害

症例として登録された患者は、定期的にホルター心

電図検査、心エコー検査、血液検査（BNP など心

不全関連マーカー）を実施し、心不全、不整脈、血

栓塞栓症イベントの発生について追跡した。 

【後向きコホート研究】平成 27 年 7 月に日本心不

全学会会員（会員数 2,443 名）に対して、成人例左

室緻密化障害の一次および二次調査のアンケート

を送付し、実態について調査した（資料添付）。 

（倫理面への配慮） 

本調査は信州大学医学部医倫理委員会の承認を得

ている。個人情報および心エコーデータは、各施設

で連結可能な匿名化したうえで、研究に使用した。

家族内発症例には家族のスクリーニングも含め倫

理面の十分な配慮を行った。収集した個人情報およ

び心エコーデータは、鍵のかかるキャビネットに保

管している。 

 
C．研究結果 

【前向きコホート研究】長野・山梨の両県の基幹

病院の心エコー検査室にて検査を受ける患者を対

象とし、新規に登録されて成人例の左室緻密化障

害患者の前向きコホート研究を行った。信州大学

では、新規に 6 名の成人例の左室緻密化障害症例

が登録された。全例、左室リモデリングを生じ、

左室内腔が拡大している症例であった。基礎心疾

患は形態的に拡張型心筋症が疑われたのが 4 名、

大動脈弁閉鎖不全症が１名、拡張相肥大型心筋症

が１名であった。信州大学での心エコー施行患者

数は年間約 5,000 人で、本調査実施期間中のスク

リーニング患者数は約10,000患者であったことよ

り、算出された発症頻度は 0.06%であった。また、

県立山梨中央病院から２名の新規患者登録があっ

た。引き続き、定期的にホルター心電図検査、心

エコー検査、血液検査（BNP など心不全関連マー

カー）を実施し、心不全、不整脈、血栓塞栓症イ

ベントの発生について追跡中である。 

【後向きコホート研究】平成 27 年 7 月に日本心不

全学会会員（会員数 2,443 名）の 355 施設に対し

て、成人例左室緻密化障害の一次調査のアンケー

トを送付した。結果、141 施設（40%）の会員か

ら過去 3 年以内に成人例左室緻密化障害の症例を

経験したとの報告を受けた。 

 これら 141 施設に症例の詳細に関する二次調査

を依頼し、60 施設から 301 症例の左室緻密化障害

の初診時データを収集した。そのうち、30 日間以

上（中央観察期間 3.8 年）フォローが可能であっ

た 248 例について解析した。結果：男女比=3:1 で

男性に多く、何らかの基礎心疾患を持つものが

51%で、内訳は拡張型心筋症が 25%、二次性心筋

症が 10%、肥大型心筋症が 5%、先天性心疾患が

5%、弁膜症が 5%などであった （図 1）。また、

高血圧の合併が 26%、糖尿病が 16%、心房細動が

12%、心室頻拍が 11%、家族歴が 2.3%に認められ

た（表１）。 

 

 
 心エコー検査では、左室駆出率は 38±16%と低

下を示し、26%に心不全、11%に不整脈、6%に血

栓塞栓症による入院を認めた（図 2）。診断時



 
 

NYHA は 2 度（中央値）、BNP 値は中央値

323pg/ml と高値を示した。冠動脈造影検査は 206

例（66%）に施行され、有意狭窄病変が 7%に認め

られた。心筋生検が施行された 86 例中、特異的異

常所見がないものが 38 例を占めた（表２）。 

 

 
 ホルター心電図検査が施行された 143 例中 42

例（29.3%）に非持続性心室頻拍、2 例（1.4%）

に持続性心室頻拍を認めた。心臓 MRI は 95 例に

施行され、45 例（44.2%）に遅延造影所見を認め

た（図 3）。 

 

 

 30日間以上フォローされた患者248名の経過を、

基礎心疾患の有無で比較した（中央観察期間 3.8

年）。心不全入院（図 4）、不整脈入院、血栓塞栓

症入院は両群で有意差はなかった。 

 
  
先行文献との比較では、臨床経過に類似点と相違

点がみとめられた（表 3）。 

 
D．考察 

 左室緻密化障害は小児では心筋症の 9.2%を占

め、拡張型心筋症、肥大型心筋症に次いで 3 番目

に多い心筋症である。成人例における左室緻密化

障害の発症頻度は不明であるが、ある観察研究で

は心エコー検査を受けた成人の 0.01〜0.26%に左

室緻密化障害が見つかっている（Stollberger et al. 

Int J Cardiol, 2007）。今回の前向きコホート研究

では、心エコー検査を受けた成人の 0.06%に左室

緻密化障害が見つかっており、これまでの報告と

同頻度であった。ただし、一般住民における発症

頻度は報告が無く、また医療関係者の認知度も低

いために見逃されているケースも少なくない点に



 
 

注意が必要である。 

 左室緻密化障害の臨床像は、無症状から致死的

な症例まで多彩である。3.8 年間（中央値）の観察

では、心臓死が 17 例（6.9%）に認められたが、

従来の報告より低い頻度であった。心不全、心室

不整脈、塞栓症が左室緻密化障害の典型的合併症

である。Oechslin らは左室緻密化障害患者 34 名

を平均 44 ヵ月フォローし、53%が心不全を発症し

たと報告しているが（JACC, 2000）、今回の全国

調査では 26%に心不全入院を認めている。心室不

整脈の頻度は 2〜62%と報告されているが

（Lofiego et al. Heart, 2007）、今回の全国調査で

は、11%に不整脈の合併を認めている。 

 左室緻密化障害では著明な肉柱や深い間隙は血

流の停滞をきたし、血栓が形成されやすいと考え

られているが、一方、同程度の左室収縮能の対照

患者と比較して、左室緻密化障害患者の塞栓症の

発症頻度は差がなかったという報告もあるが

（Stollberger et al. Cardiology, 2005）、今回の全

国調査では、6%に血栓塞栓症による入院を認めた。 

 
E．結論 

 左室緻密化障害と診断される成人例が散見され

るようになってきたが、臨床上不明なことが多か

った。今回の研究成果から、成人の左室緻密化障

害の頻度は稀であること、また従来の欧米の報告

同様、心不全や不整脈の合併頻度が高いことなど、

わが国における本疾患の実態が初めて明らかにな

った。今後、ガイドラインの作成に向けて、さら

なる前向き研究が必要とされる。  
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