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	A. 研究目的
	肥大型心筋症（hypertrophic cardiomyopathy, HCM）は若年者の院外心停止の主要な原因の一つである。成人期のHCMの診断基準は他に原因のない心室壁の15 mm以上の肥厚であり、一親等親族は13mm以上の肥厚であるP1)P。小児期では明確な基準がなく、便宜的に一親等の基準が用いられて来た。欧州心臓病学会のガイドラインでは、小児期HCMの診断は健常者の心筋厚の2SD値以上とすると述べているがP1)P、この基準では集団の2.5％が異常心筋厚になる。小児期のHCMの頻度は10万人...
	一方、HCMの心電図所見には、左室肥大所見、ST部分・T波の変化、異常Q波の組み合わせで診断される。しかし、心エコー所見の心筋の肥厚と心電図所見の出現時期については、よく知られていない。
	そこで病理学的に証明されたHCMの2例において、心電図所見および心エコー所見の出現時期について検討したP3)P。
	B. 症例
	【症例1】16歳男子。サッカーの練習中に突然心停止を来した。目撃者による心配蘇生と自動体外式除細動器の作動により心拍は再開した。失神の既往、心筋症、突然死の家族歴はなかった。入院時の心エコーにて心室中隔が14 mmであり (図1)、また心電図上肥大所見もあり、HCMが疑われ、右室からの心筋biopsyが行われた。病理学的所見はHCMにcompatibleな所見であった (図2)。遺伝学的検査にてTroponin TをコードするTNNT2のhomologous mutation (c.388C>T,...
	後方視的に学校心臓検診時の所見を検討した (図3)。小学1年時の心電図所見で不完全右脚ブロックパターンとV2、V3のRS波高の増高を認め、二次検診として心エコー検査が行われたが、先天性心疾患、心筋肥厚がなかったため、正常範囲と診断された。中学1年時も同様の所見を認めたが、小学1年時の心エコー所見が正常であったため、中学1年時の心エコー検査は行われなかった。
	【症例2】12歳男子。中学1年の学校心臓検診でV1, V2の異常Q波 を指摘され受診した (図4)。失神の既往、心筋症、突然死の家族歴はなかった。受診時の心エコー検査にて、心機能は正常であり、心室中隔肥厚もなかった (心室中隔厚、左室後壁厚ともに 8.6 mm)。小学1年時の学校心臓検診でも心電図上異常Q波を認めたため、心エコー検査を受けており、心室中隔厚は6.3 mmであった。心エコー検査は正常であったが、異常Q波があるため経過観察を続けた。初診より20か月後V1, V2の所見は同様であった (...
	（倫理面への配慮）
	本研究は国立病院機構鹿児島医療センター倫理委員会の承認を得て行った。遺伝学的検査についても倫理委員会の承認を得ている。
	C. 考察
	欧州心臓病学会は小児期のHCMの診断基準として、心エコー検査で左室心筋の厚さが平均値＋2 x (標準偏差) 値以上としているP1)P。この基準を使用すると、母集団の2.5 %が異常と診断される。HCMの頻度は10万人に2.9と推測されているP2)P。そこで、臨床的には家族検診での診断基準である13 mm以上が小児用の診断基準として便宜的に使われている。新たな心エコー上の診断基準の作成が必要である。また、本2症例から言えることは、心電図上HCMを疑わせる所見があった場合、心エコー所見が正常であっても...
	D. 結論
	小児期HCMを抽出するための心電図学的診断基準、HCMと診断するための心エコー上の診断基準の作成が急務である。また、心電図上の異常所見があった場合、経過観察を続ける必要がある。
	（参考文献）
	2. 6TNorrish G6T, 6TCantarutti N6T, 6TPissaridou E6T, et al. Risk factors for sudden cardiac death in childhood hypertrophic cardiomyopathy: A systematic review and meta-analysis. Eur J Prev Cardiol 2017;24:1220-1230.
	3. Seki S, Yamashita E, Tanoue K, Nuruki N, Sonoda M, Ohno S, Ishibashi-Ueda H, Tanaka Y, Yoshinaga M. Prediagnostic electrocardiographic and echocardiographic findings of biopsy-proven hypertrophic cardiomyopathy. J Arrhythm. 2018;34:643-646.

