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研究要旨 

【目的】小児期に診断される拡張型心筋症（Dilated Cardiomyopathy, DCM）は重症例も多いが、良好

な経過をたどるものも少なくない。しかし、思春期まで経過観察された DCM 症例の報告は少なく、

早期に診断された症例と思春期以降に診断された症例の違いも明らかにはされていない。そこで本

研究では、中学 3年生以降まで経過観察された DCM 症例について、その特徴について比較検討を

行う。【対象と方法】対象は中学 3年生または高校生時に DCM として登録された 29 人（男性 18 人、

女性 11人）。このうち、中学 2年生以前に受診歴のある患者は 19 人（男性 11 人、女性 8人、Group 

A）で、中学 3年生以降に受診した 10 人（男性 7 人、女性 3人、Group B）について、臨床像や心エ

コー所見について比較した。【結果】受診契機・合併所・予後に Group Aと Bで大きな違いはなかっ

た。本研究のコホートでは受診契機及び合併症として、DMD が最も多かった。心エコー所見につい

ては、Group B の方が初診時に左室拡張末期径の拡大及び左室短縮率低下を示している患者が多い

傾向にあった。BNP 値は大きな変動を示さない患者が多く、急激に上昇した患者は予後不良であっ

た。【結論】思春期まで経過観察された患者は、予後良好の患者が多かったが、一部の患者は予後不

良の転機をとることがあり、早期のリスク層別化を可能になる方法の開発が望まれる。 

 

A. 研究目的 

小児期に診断される拡張型心筋症（Dilated 

Cardiomyopathy, DCM）は、心移植を必要とする

ものや致死性不整脈を合併する重症例から、軽

症例まで様々である。また基礎疾患として、若

年発症であれば、サルコメア遺伝子異常による

先天性 DCM がある一方、思春期以降は心筋炎

後の DCM もある。ただ小児から成人期への移

行時の病態については不明な点が多い。そこで

本研究では、思春期以降に診断された DCM 患

者の病態を明らかにするため、エコー所見等に

ついて検討を行った。 

 

B. 研究方法 

対象患者：中学 3 年生または高校生時に DCM

として登録対象 5施設のいずれかを受診した 29

人（男性 18 人、女性 11人）。このうち、中学

2 年生以前に受診歴のある患者は 19人（男性 11

人、女性 8人、Group A）で、中学 3 年生以降に

受診した 10 人（男性 7 人、女性 3人、Group B）

について比較した。 

調査・検査項目：受診契機、合併症、家族歴、

予後、心エコー所見{左室拡張末期径、短縮率

(FS)}、BNP 値 

（倫理面への配慮） 

本研究は臨床研究に関する倫理指針を遵守し、

各施設の倫理審査委員会の承認を得て実施した。

得られた被験者のデータや個人情報は、研究責

任者及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。 
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C. 研究結果 

受診契機 

  学校検診 DMD 症状 その他 

Group A  4 4 2 9 

Group B  3 2 3 2 

いずれの群でも学校検診を契機とした受診が多

かったが、Duchene 型筋ジストロフィー（DMD）

に伴う DCM として受診する患者も多かった。

症状としては風邪・肺炎症状が 2人、心不全、

動機、眼前暗黒感がそれぞれ 1人ずつだった。

その他には家族検診例や心合併症が含まれる。

学校検診を受診契機とした患者のうち、GroupA

の 1人は心移植の転機をとり、Group B の 1人

は院外心停止を生じている。 

 

合併症 

  あり 
なし 

  DMD その他 

Group A (n=19) 4 5 10 

Group B (n=10) 2 2 6 

いずれの群でも約半数の患者に合併症があり、

DMD が最多であった。それ以外の合併症では

Group Aでは先天性心疾患が 2名、ミオパチー

が 2名、急性リンパ性白血病が 1名であった。

Group B ではミオパチーと水腎症であった。 

 

家族歴 

22 人が家族歴を確認でき、7 人に家族歴を認

めた。4人は同胞、2人は父親、1人は祖父が

DCM と診断されていた。 

 

予後 

  生存 死亡 OHCA 心移植 不明 

A 13 0 1 1 4 

B 4 3 1 0 2 

Group Aでは心移植が 1人、OHCAが 1 人い

たが、死亡はなかった。一方、Group Bでは 3

名が死亡していた。 

 

心エコー所見 

29 人中 16人でエコー所見が確認できた。成長

に伴うエコー所見の変化をグラフに示す。 

 

左室拡張末期径 (LVDd) 
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左室拡張末期径は成長とともに拡大している

が、Group B では初診時から拡大を生じている

患者がいた。 

 

左室短縮率（FS） 
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FS については、経過観察中に急激に悪化した

のは DMDの 1例のみであり、高校生まで観察

できた症例は左室機能が維持されていた。 

 

BNP 値 

BNP 値は 16人で 2度以上測定され、登録さ

れている。1名はミオパチーを合併した症例で、

登録時 (15歳) から高値をしめしており、
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979.9pg/mL、16 歳時 3270.3pg/mLであり、心不

全増悪のため死亡している。他の症例について、

グラフに示す。 
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1 例を除き、BNP 値に大きな変動はなかった。

なお死亡例の BNP 値はこのグラフには示され

ていない。 

 

D. 考察 

小児期から思春期にかけて、経過を追った

DCM の報告は少ない。本研究では幼少期以降に

診断され、思春期まで経過観察された症例につ

いてまとめた。今回のコホートの特徴として、

DMD 症例が 6人（21%）含まれている。また学

校検診が受診の契機となった症例は 7人(24%)

であり、DCM の早期診断に学校検診が重要であ

ることがわかる。また学校検診を受診契機とし

た症例であっても、心移植や院外心停止に至る

ことがある。 

心エコー所見では、左室拡張末期径は成長と

ともに拡大しているが、中学 3年生以降に初診

となった患者では、初診時から拡大傾向を示す

ことが多かった。また左室短縮率については、

長期間フォローされている患者については、変

動が少ないことが多く、治療の効果とともに、

予後良好な群が含まれている可能性がある。い

ずれにせよ、単回の心エコー所見や BNP 値では

予後予測は困難であり、不幸な転機をとならな

いためには、慎重な経過観察が必要と考えられ

る。 

 

E. 結論 

思春期まで経過観察された患者は、予後良好

の患者が多かったが、一部の患者は予後不良の

転機をとることがあり、早期のリスク層別化を

可能にする方法の開発が望まれる。 
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