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平成 29年度厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

『小児期心筋症の心電図学的抽出基準、心臓超音波学的診断基準の作成と遺伝学的検査を 

反映した診療ガイドラインの作成に関する研究』 

分担研究報告書 

 

小児期拡張型心筋症の心エコー指標の推移と予後 

 

研究分担者 堀米 仁志 1) 

研究協力者 野崎 良寛 2) 

所   属 1) 筑波大学医学医療系小児科、2) 筑波大学附属病院小児科 

  

研究要旨 

【目的】わが国における小児期拡張型心筋症（DCM）の臨床像、特に心エコー指標の推移と予後を

把握し、今後の診療ガイドライン策定に寄与することを目的とした。【対象と方法】本研究班に所属

する施設を対象として調査票を配布し、小児期 DCM 症例のデータを収集した。調査項目は、診断

時年齢、診断の契機、臨床的特徴、遺伝的背景、心エコー所見、臨床経過、治療内容と予後等であ

ったが、本年度は特に複数時点での心エコーがある症例の LVEF の経緯および予後について検討し

た。【結果】登録数は全体で 91 例（男 51 例、女 38例、記載なし 2 例）、診断時年齢は 0歳から 18

歳（中央値 5年 7か月）で、乳児期に発症のピーク（32 例）があった。全 91例の初診時の LVEF

は 37.3±18.1%、乳児期発症例の初診時の LVEF は 31.9±16.9%であった。乳児期診断例の多くがそ

の後の経過で左室機能の改善または正常化を示した。改善がみられた症例では初回から１年後の心

エコーですでに LVEF の改善が見られたが、1年後に LVEF が低下した 3例は死亡した。予後につい

ては、全 91 例のなかで死亡／脳死／OHCA後／心移植例を合わせると 24 例であった。内訳は死亡・

脳死例が 15 例（そのうち OHCA後が 12 例：すなわち OHCA後で死亡や脳死に至っていないものが

3 例のみ）で、心移植が 6例に行われた。【結論】小児期 DCM の発症のピークは乳児期にあったが、

そのうちかなりの症例が経時的に臨床的改善を示した。死亡・脳死・OHCA・心移植を合わせると

全体の 26%で、OHCAの予後も不良であった。小児期 DCM の診療ガイドライン策定には、心エコ

ー指標の標準値の確立と、予後不良のリスク因子および予後改善の予測因子の同定が重要であると

考えられた。 

 

A. 研究目的 

拡張型心筋症（dilated cardiomyopathy, DCM）

は肥大型心筋症（hypertrophic cardiomyopathy, 

HCM）に比べると、突然死が少なく、心不全の

割合が高いと考えられている。しかし、わが国

における小児期 DCM の頻度や予後についてま

とまった報告はなく、その実態は明らかでない。

学童院外心停止の約 30%は心筋症であることを

考えると、その予防は重要であるが、学校生活

管理法も十分確立しているとは言えない。また、

小児期に診断される DCM のなかには心機能が

正常化する症例があることも知られているため、

その頻度や長期予後についても治験は少ない。

そこで本研究では、本研究班所属施設から、小

児期DCM症例のデータを収集し、診断時年齢、

診断の契機、心エコー所見の推移、予後を明ら

かにすることを目的とした。 

 

B. 研究方法 

本研究班の班員が所属する病院・施設で診断

された、または経過観察されている小中学生の

DCM について以下の項目について調査した。 
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調査項目：初診時年齢、診断の契機、家族歴、

基礎疾患、合併疾患、心電図、ホルター心電図

所見、心エコー所見、治療内容、予後 

この中で、今回は特に心エコー所見の推移と

死亡例について検討した。 

（倫理面への配慮） 

本研究は、厚生労働省・文部科学省の「人を

対象とする医学系研究に関する倫理指針」およ

び厚生労働省の「臨床研究に関する倫理指針（平

成 20 年 7月 31 日改正）」を遵守し、臨床倫理

委員会の承認を得たうえで行われた。 

本研究で得られたデータは研究分担者の所属

機関、筑波大学医学医療系の医学系棟 743 号室

で管理され、本研究の目的以外には使用されな

いものとした。また、研究成果として学術集会

や学術雑誌へ公表する場合は個人を特定できな

い形で行うものとした。 

 

C. 研究結果 

1) 症例登録数は全体で 91例（男 51例、女 38

例、性別未記載 2例）であった。 

2) 診断時年齢 

 男女ともにもっとも多いのは 1歳未満（乳児）、

続いて 1 歳～2歳未満であった。（図 1） 

 

図 1 DCM 症例の初診時年齢分布 

 

全 91 例の経過観察期間は 0 か月～31年 7 か

月（中央値 5 年 7か月）（平均±標準偏差：6年

7 か月±6年 2か月）であった。 

3) 家族歴 

 91例中、心筋疾患の家族歴があったのは 13

例（14%）で、すべて DCM であった。（兄弟姉

妹 8例、父 3例、父方祖父母 1例、不明 1 例） 

4) 心エコー所見 

全 91 例の初診時の LVEF は 37.3±18.1%であ

った。もっとも症例数が多かった乳児期発症例

（複数心エコーデータを収集できた 23 例）の初

診時の LVEF は 31.9±16.9%で、明らかな低値を

示した。これらのなかから複数時点のデータが

入手できた症例（乳児例 23 例、6歳以上 8例）

の経時的変化を図 2に示した。乳児例では多く

の症例で経時的に左室機能が回復していること

がわかる。しかし、4例では経時的に低下して

いて、そのうち 3例が死亡した。一方、6歳以

上の例では左室機能は経時的に横ばいまたは低

下していた。 

 

図 2 LVEF（%）の推移 

 

複数の経時的 LVEF 値が記載されていた症例。 

黒線：乳児期診断例 

 グレー線：6歳以降診断例 

5) 予後 

 全 91例のなかで死亡／脳死／OHCA後／心

移植例を合わせると 24例であった。その内訳は

死亡・脳死例が 15例（そのうち OHCA後が 12

例：すなわち OHCA後で死亡や脳死に至ってい
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ないものが 3例）、心移植が 6例に行われた。 

 これら 24例の初診時年齢は 0歳 0か月～15.7

歳（中央値 1.9歳）、死亡時年齢は 0 歳 0か月～

22.4 歳（中央値 4.7歳）、その間の経過観察期間

中央値は 1.9 年であった。また、初診時の LVEF

は 28.4±17.4%であった。図 2にみられる初診

時 LVEF 30～40%台からおよそ 1年の経過で

10%台に低下した 3例はいずれも死亡した。初

診から 1～2年でLVEFが改善した症例では経時

的に LVEF が改善または正常化した症例が多く、

良好な予後を辿った症例が多くみられた（図 2）。

一方、6歳以上の症例では LVEF が横ばいの値

を示すことが多かった（図 2）。しかし、心エコ

ー指標の経時的変化のデータが十分に収集でき

ていないため、詳細な解析はできなかった。 

 24例中、OHCA例は 15例であった。これら

の予後は CPC 5が 9例、CPC 1 が 3例、記載な

しが 3例で、死亡または脳死に至ったものが 12

例（80%）に達した。 

 

D. 考察 

今回の小児期心筋症研究班の調査で新生児

期・乳児期から高校生まで合わせて 91 例の

DCM 症例を集計することができた。後方視的な

研究ではあるがこれだけの例数を集計した報告

は今までなく、わが国における小児期 DCM の

現況を反映していると考えられる。 

初診時年齢（図 1）をみると乳児期（＜1歳）

がもっとも多く（32例）、1歳児がそれに続いた

（10例）。それ以降には目立ったピークはなか

った。これらの 0～1歳児は経時的に観察してい

くと、左室機能が改善、正常化する症例がかな

りあることがわかった。小学 1年生、中学 1年

生時の心エコー所見をみると LVDd や LVEF の

値は正常化している症例が多い。小学 1年時の

LVEF の平均値が約 60%であるのはこのためと

思われる。LVEF の改善または正常化を示す例

では、初診から 1年後にはすでに心エコー所見

の改善（LVDd の低下、LVEF の上昇）としてそ

の徴候が現れていて、今後、学童の心エコー指

標の標準値が確立すれば予後の予測に役立つ可

能性がある。一方、初診時の LVEF 30～40%台

からおよそ 1年の経過で 10%台に低下した 3例

はいずれも死亡した。 

同様の傾向は欧米の報告でもみられる。

Everitt ら (J Am Coll Cardiol2014)、Rusconi ら

(Circ Heart Fail, 2017) によると、LVEF の改善は

診断から 2～3年後に 22～30%の症例にみられ、

特に診断時年齢が 1歳以下の症例に多かった。

改善を予測する因子として、診断時の低年齢、

LDEDD z-score の低値、心不全非合併などが報

告されている。 

 生命予後に関して、DCM では心不全死が注目

される傾向があるが、HCM と同様に心臓突然死

（SCD）の予防も重要である。今回の研究では

DCM 91 例中、死亡・脳死・OHCA・心移植を

合わせると 24 例であった。OHCA は 15 例で、

そのうち何例が SCD であったかは同定できな

かったが、その予後は CPC 5 がもっとも多く、

3 例を除いて死亡または脳死に至っていること

は、OHCA例の予後が不良であることを示して

いた。 

今回の小児期 DCM 調査ではホルター心電図

の施行率は高くなく、施行してあっても経時的

に施行されていることが少なく、不整脈が SCD

にどの程度関連しているかは、検討できなかっ

た。実際に心室期外収縮が記録されていても心

室頻拍の合併率は低い可能性が推測された。

ICD 施行例も 6例のみで、ICD の適応基準を検

討するまでには至らなかった。 

米国における大規模研究 (Pahl ら、J Am Coll 

Cardiol, 2012) によれば、小児期 DCMの 5年間

の SCD 発生率は約 3%であった。LV の拡大、LV

後壁厚の薄さ、診断時年齢＜14歳などがリスク

因子として報告され、これらのリスク因子に基

づいた ICD 適応の判断が推奨されている。 

今後、小児期 DCM の診療ガイドラインを作

成していくためには、1) 小児期 DCM 患者の心

電図所見と心エコー所見を健常者から得た標準

値と比較して、診断のための基準値を年齢ごと



36 

 

に確立すること、2) 筋ジストロフィーなど神経

筋疾患、代謝性疾患など続発性 DCM や家族性

DCMを特発性DCMと分けてリスク因子を検討

し、診断、治療アルゴリズムを作成していくこ

とが必要であると考えられる。 

 

E. 結論 

 小児期 DCM の後方視的調査により、わが国

における臨床像の概略を知ることができた。特

に発症のピークは乳児期にあるが、そのなかに

は臨床的に改善を示す例が多いことが判明した。

死亡・脳死・OHCA・心移植を合わせると全体

の 26%で、OHCAの予後も不良であった。 

 

F. 研究発表 

1. 論文発表 

[英文] 

1) Yoshinaga M, Iwamoto M, Horigome H, Sumitomo N, 
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K, Nagashima M: Standard values and characteristics of 
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