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研究要旨 

【目的】心筋緻密化障害は、心室壁の過剰な網目状の肉柱形成と深い間隙を特徴とした心筋症で、

難治性心不全や突然死の原因となる疾患である。2006 年の AHA 分類でも遺伝的要素の強い primary 

cardiomyopathy として分類されている。典型例は新生児期に心不全のため死亡し、心移植の対象に

なっている疾患である。しかし、学校心臓検診における心筋緻密化障害患者の診断や臨床像につい

ては明らかとなっていない。【対象と方法】心筋緻密化障害の臨床像と学校心臓検診の関連を明らか

にするために、小児の心筋緻密化障害患者を対象に後方視的にコホート研究を行った。【結果】対象

は 0〜18 歳までに診断された心筋緻密化障害患者 105 例（男子 67 例、女子 38 例）であった。診断

契機は、学校心臓検診が 45 例（43.3%）、症状が 25 例（24.0%）、家族検診が 6 例（5.8%）であった。

その他の心合併症は 6 例（5.7%）にみられた。心外合併症は 13 例（12.4%）にみられた。家族歴で

は、心筋症が 17 例（16.5%）、突然死が 8 例（8.1%）、心血管病が 7 例（8.0%）であった。治療は 37

例（35.9%）で行われていた。心移植は 1 例（1.0%）、死亡は 4 例（3.8%）であった。院外心肺停止

は 5 例（4.8%）であった。ホルター検査では、VPC が 22 例（68.75%）に、VT が 1 例（3.2%）に認

められた。心イベントの有無で 2 群間比較した場合、診断時年齢、心外合併症、治療の有無、初診

時の X 線上の肺鬱血の有無、初診時および最終受診時の心臓超音波の FS および EF において有意差

が見られた。心電図所見としては、fragmented QRS は 49 例（33.4%）に、J 波は 23 例（15.7%）に、

右脚ブロック 16 例（10.9%）に認められた。【結論】学校心臓検診において fragmented QRS、J 波、

右脚ブロックといった心電図異常が心筋緻密化障害の検出の一助になると思われた。今後は健常群

での心電図と比較し、これらの心電図異常の発症頻度を解析し、特異度と感度を検証することが必

要である。 

 

A. 研究目的 

心筋緻密化障害は、心室壁の過剰な網目状の

肉柱形成と深い間隙を特徴とした心筋症で、難

治性心不全や突然死の原因となる疾患である。

2006 年の AHA 分類でも遺伝的要素の強い

primary cardiomyopathy として分類されている。

典型例は新生児期に心不全のため死亡し、心移

植の対象になっている疾患である。しかし、こ

れまで学校心臓検診における心筋緻密化障害患

者の診断や臨床像については明らかとなってい

ない。 

 

B. 研究方法 

1. 心筋緻密化障害患児のデータ収集 

研究に参加する全国 16 施設に調査票を配布 

し、診断時 20 歳未満の心筋緻密化障害のデータ

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 
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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、富山大学倫理審査

委員会の承認を得た上で行った。得られた被験

者のデータや個人情報は、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 

対象は 0〜18 歳までに診断された心筋緻密化

障害患者 105 例（男子 67 例、女子 38 例）で、

診断時年齢は平均 7.63±5.04歳であった（図 1）。 

診断契機は、学校心臓検診が 45 例（43.3%）、

症状が 25 例（24.0%）、家族検診が 6 例（5.8%）

であった。 

その他の心合併症は 6 例（5.8%）にみられた。

心外合併症は 13 例（12.4%）にみられた。 

家族歴では、心筋症が 17 例（16.5%）、突然

死が 8 例（8.1%）、心血管病が 7 例（8.0%）で

あった。 

治療は 37 例（35.9%）で行われており、内訳

は ACE 阻害剤が 24 例（23.3%）、β遮断薬が 18

例（17.5%）、ARB が 3 例（2.9%）、利尿剤が 16

例（15.5%）で、非薬物治療が 7 例（6.8%）で

あった。 

心移植は 1 例（1.0%）、死亡は 4 例（3.8%）

であった。院外心肺停止は 5 例（4.8%）であっ

た。 

ホルター検査では、VPC が 22 例（68.8%）に、

VT が 1 例（3.2%）に認められた。 

心イベントの有無で 2 群間比較した場合、診

断時年齢、心外合併症、治療の有無、初診時の

X 線上の肺鬱血の有無、初診時および最終受診

時の心臓超音波の FSおよび EFにおいて有意差

が見られた（表 1）。 

経過中のX線上の心胸郭比および心臓超音波

の FS については有意な変化は見られなかった

（図 2）。 

心電図所見としては、全体として、心拍数は

平均 68.73±13.18/分であった。PR 時間は平均

141.75±20.09msec であった。QRS 時間は平均

95.89±17.38 msec であった。QT 時間は平均

387.3±34.0 msec であった。QTbc 時間は平均

410.6±34.9 msec であった。QTfc 時間は平均

402.3±29.5 msec であった。SV1 は平均 1.37±

0.77mV であった。RV5 は平均 1.98±0.94 mV で

あった。SV1+V5 は平均 3.35±1.22 mV であっ

た。右軸偏位は 8 例（5.4%）に認められた。左

軸偏位は 10 例（6.8%）に認められた。fragmented 

QRS は 49 例（33.4%）に認められた。J 波は 23

例（15.7%）に認められた。異常Q波は 1例（0.6%）

に認められた。ST 異常は 2 例（1.3%）に認めら

れた。陰性 T 波は 6 例（4.1%）に認められた。

右脚ブロックは 16 例（10.9%）に認められた。

左脚ブロックは 4 例（2.7%）に認められた。 

小学 1 年生、中学 1 年生、高校 1 年生間の右

軸偏位、左軸偏位、fragmented QRS、J 波、異常

Q 波、ST 低下は 2 例、T 波、右脚ブロック、左

脚ブロックの発症頻度に有意差は認められなか

った（表 2）。 
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生存時間解析分析では、治療歴を有する例、

初診時の X 線上の肺鬱血を有する例、初診・最

終受診時の FS が 30%以下の例では予後が不良

であった（図 3）。 

 

D. 考察 

本研究班では小児期心筋症の全タイプを対象

としてデータを収集しているが、心筋緻密化障

害は診断時年齢が低く、乳児期が最多で、続い

て学童期に過半数を占めるという特徴があっ

た。このことは、診断の契機は乳児期は心不全

症状が多く、学童期は無症状で学校心臓検診に

おいて診断される症例が多いことと関係してい

る。この点は肥大型心筋症と対照的であった。 

心電図異常では、fragmented QRS は 49 例

（33.4%）、J 波は 23 例（15.7%）、右脚ブロック

は 16 例（10.9%）が多く認められた。fragmented 

QRS は近年、成人の心筋緻密化障害において報

告が散見されている。fragmented QRS が存在す

ると VT の合併が高率で認められるとの報告が

あるが、本研究では VT 発症例は 1 例のみで有

意な相関は見られなかった。なお、成人の心筋

緻密化障害患者においては、fragmented QRS の

合併率が本研究より高率であった。成人例では

VT 発症例も多く、本研究では VT 合併例が少な

いことを考えると、fragmented QRS は心筋緻密

化障害患者における催不整脈性を予測するマー

カーとなりうるかもしれない。Limitation として、

健常群での fragmented QRS、J 波、右脚ブロッ

クの発症頻度を検証する必要があるが、学校心

臓検診において fragmented QRS、J 波、右脚ブ

ロックといった心電図異常が心筋緻密化障害の

検出の一助になると思われた。また、肥大型心

筋症とは対照的に、心電図上、左室肥大等の肥

大所見は本研究では認められなかった。 

 

E. 結論 

小児期の心筋緻密化障害症例の後方視的検討

において、初診時年齢は乳児期と学童期が多

く、乳児期は心筋症関連症状を契機に診断さ

れ、学童期は無症状で学校心臓検診において診

断されていることが判明した。フォロー期間に

約 6%が心不全で死亡または心臓移植を受けて

いた。 

学校心臓検診において fragmented QRS、J波、

右脚ブロックといった心電図異常が心筋緻密化

障害の検出の一助になると思われた。 

今後は健常群での心電図と比較し、これらの

心電図異常の発症頻度を解析し、特異度と感度

を検証することが必要である。 
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7. 廣野恵一：ミニシンポジウム：小児循環器領域に

おける iPS 細胞を用いた研究の現状「心筋症」 第

52 回日本小児循環器学会総会・学術集会、2016.7.7、

東京 

8. 廣野恵一、市田路子：パネルディスカッション：
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表 1. 患者の臨床症状 

 

 計 (n=105) 生存 (n=99) 死亡/移植/OHCA (n=6) p value 

 平均値、有 % 平均値、有 % 平均値、有 %  

性別（男） 67 63.8 62 62.6  5 83.3  0.4141 

初診時年齢（平均） 7.63±5.04  8.13±5.12   3.48±5.57   0.0342 

診断契機           

 学校心検 45 43.3 44 44.4  1 16.7  0.3025 

 症状受診 25 24.0 26 26.3  3 50.0  0.3025 

 家族検診 6 5.8 5 5.1  1 16.7  0.3025 

 その他 29 27.9 24 24.2  1 16.7  0.3025 

心合併症 6 5.7 6 6.1  0 0.0  1.0000 

心外合併症 13 12.4 10 10.1  3 50.0  0.0243 

家族歴    15.3   33.3    

 心筋症 17 16.5 15 7.4  2 20.0  0.2532 

 突然死 8 8.1 7 7.1  1 25.0  0.3468 

 心血管病 7 8.0 6 14.3  1 40.0  0.2865 

遺伝学的検査 15 15.8 13 28.6  2 100.0  0.1725 

遺伝子変異 8 36.4 6 31.6  2 100.0  0.0427 

治療 37 35.9 31 2.0  6 16.7  0.0015 

 ARB 3 2.9 2 13.3  1 83.3  0.1648 

 β遮断薬 18 17.5 13 20.4  5 66.7  0.0005 

 ACE 阻害剤 24 23.3 20 13.3  4 50.0  0.0245 

 利尿剤 16 15.5 13 20.4  3 83.3  0.0453 

 他の薬剤 25 24.3 20 4.1  5 50.0  0.0029 

 非薬物 7 6.8 4 5.8  3 50.0  0.0035 

治療開始後症状 6 10.5 3 0.0  3 16.7  0.0114 

心移植 1 1.0 0 0.0  1 66.7  0.0571 

死亡/脳死 4 3.8 0 0.0  4 83.3  <0.0001 

OHCA 5 4.8 0   5   <0.0001 

Holter 年齢 (全) 11.50±6.30  10.96±5.69 37.9  15.66±11.23 0.0  0.2225 

 VPC 22 68.75 19 65.5  3 100.0  0.5343 

 VT 1 3.2 0 0.0  1 33.3  0.0968 

 他の不整脈 13 43.3 11   2   0.5645 

XP 年齢_初診 7.94±4.81  8.06±4.72   5.75±6.75   0.3521 

 CTR 48.31±7.99  47.8167±7.5113 6.8  57.25±12.20 25.0  0.0205 

 左房拡大 5 6.5 4 3.4  1 25.0  0.2877 

 右室拡大 3 3.9 2 1.7  1 25.0  0.1814 
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 肺鬱血 2 2.6 1   1   0.0101 

UCG 年齢_初診 8.15±4.69  8.46±4.85   4.33±7.50   0.1568 

 FS 35.61±6.47  36.39±5.46   20.00±6.08   <0.0001 

 EF(S) 71.46±10.46  72.56±9.08   48.03±12.17   <0.0001 

BNP 初回年齢 10.08±7.60  10.57±7.43   7.75±9.17   0.5119 

 BNP 初回値 69.7±128.4  70.3±137.9   67.1±96.6   0.9659 

 BNP 最高年齢 13.4±10.1  13.8±9.5   11.7±13.8   0.7225 

 BNP 最高値 209.9±373.9  188.0±396.4   286.6±318.2  0.6560 

NT-pro-BNP 初回年齢 8.23±8.49  6.50±6.02   29  0.0042 

 NT-pro-BNP 初回値 1354.8±2495.8  1138.4±2476.1   3952  0.2983 

 NT-pro-BNP 最高年齢 7.1±9.5  4.0±3.9   29   0.0010 

 NT-pro-BNP 最高値 2901.3±4233.5  2751.2±4549.7   3952   0.8132 

XP 年齢_最終 11.33±5.45  11.31±5.70   11.66±4.04   0.9175 

 CTR 47.09±4.61  46.97±4.88 7.4  47.33±1.15 66.7  0.9018 

 左房拡大 4 11.4 2 0.0  2 0.0  0.0394 

 右室拡大 0 0 0 0.0  0 50.0    

 肺鬱血 1 2.8 0   1   0.0938 

UCG 年齢_最終 12.77±4.95  12.92±5.37   16.00±9.27   0.2800 

 FS 35.97±5.69  36.24±5.50   25.76±2.48   0.0092 

 EF(S) 73.03±7.66  73.38±7.40   58.80±4.38   0.0071 

fQRS (全) 40 44.4 37 43.5  3 60.0  0.6251 

J 波 (全) 16 17.7 16 18.8  0 0.0  0.5811 

RBBB (全) 13 14.4 13 15.3  0 0.0  1.0000 

QRS>120 (全) 15 16.6 14 16.5  1 20.0  1.0000 
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表 2. 年齢ごとの心電図所見 

 

  全 (n=146) 小学 1 年生 (n=36) 中学 1 年生 (n=61) 高校 1 年生 (n=49) p value 

  平均値、有 % 平均値、有 % 平均値、有 % 平均値、有 %   

HR (bpm) 68.73±13.18   79.61±11.42   65.68±11.69   64.55±11.85   <0.0001 

PR (msec) 141.75±20.09   135.25±21.42   142.21±19.26   146.06±19.20   0.0484 

QRS (msec) 95.89±17.38   89.38±13.32   95.72±18.85   100.89±16.78   0.0097 

QT (sec) 387.31±33.99   370.00±37.79   392.29±32.24   393.83±29.17   0.0016 

QTc (bazzet) 410.58±34.87   423.57±38.55   407.37±35.64   405.02±28.82   0.033 

QTc (fridericia) 402.27±29.50   404.69±36.02   401.94±30.08   400.90±23.35   0.8391 

SV1 (mV) 1.37±0.77   1.34±0.62   1.43±0.81   1.31±0.83   0.7333 

RV5 (mV) 1.98±0.94   1.84±0.89   2.12±0.99   1.91±0.91   0.2964 

SV1+RV5 (mV) 3.35±1.22   3.19±1.08   3.55±1.30   3.23±1.21   0.2465 

右軸偏位 8 5.4 3 8.3 3 4.9 2 4.0 0.6743 

左軸偏位 10 6.8 4 11.1 4 6.5 2 4.0 0.4446 

fQRS(narrow) 42 28.7 16 44.4 14 22.9 12 24.4 0.0561 

fQRS(wide) 7 4.7 1 2.7 2 3.2 4 8.1 0.3973 

J 波 23 15.7 4 11.1 9 14.7 10 20.4 0.4891 

異常 Q 波 1 0.6 0 0 1 1.6 0 0 0.4958 

ST 異常 2 1.3 1 2.7 0 0 1 2.0 0.4633 

陰性 T 波 6 4.1 2 5.5 1 1.6 3 6.1 0.4406 

RBBB 16 10.9 3 8.3 6 9.8 7 14.2 0.6412 

LBBB 4 2.7 1 2.7 1 1.6 2 4.0 0.7377 

WPW 症候群 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

QRS>120 20 13.6 6 16.6 8 13.1 6 12.2 0.8297 

PAC 0 0 0 0 0 0 0 0 0 

PVC 4 2.7 0 0 2 3.2 2 4.0 0.4937 

AVB 1 0.6 0 0 0 0 1 2.0 0.3961 
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図 1. 患者の年齢分布 

 

図 2. X 線上の心胸郭比および心臓超音波の FS の推移 

(A) 初診時と最終診断時の X 線上の心胸郭比の推移 

 

 

 

(C) 初診時と最終診断時の心臓超音波の FS の推移 

 

 

(B) 小学 1 年生、中学 1 年生、高校 1 年生の X 線上

の心胸郭比の推移 

 

 

(D) 小学 1 年生、中学 1 年生、高校 1 年生の心臓超

音波の FS の推移 
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図 3. 心筋緻密化障害患者における時間生存解析 

(A) 治療の有無から見た予後              

（上段：無治療群、下段：治療群, p=0.0013） 

 

(C) 初診時の心臓超音波の FS から見た予後  

（上段：FS>30%、下段：FS<30%, p=0.0015） 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

(B) 初診時の肺鬱血の有無から見た予後    

（上段：肺鬱血が無い群、下段：肺鬱血群, p=0.0007） 

 

(D) 最終受診時の心臓超音波の FS から見た予後

（上段：FS>30%、下段：FS<30%, p=0.0070） 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


