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研究要旨 
 
【目的】小児期肥大型心筋症のうち、学校心臓検診（心検）で抽出された症例の特徴を検討すること。 
【方法】平成27～29年度厚生労働科学研究費補助金で収集された20歳未満の小児期HCM135例に加え、その後に収
集された12例、計147例を対象に、臨床データを検討した。死亡/脳死、心移植、院外心停止/救命された心停止 (OH
CA/ACA)を予後不良I群、予後不良I群に非薬物療法採用例を加えたものを予後不良II群とした。【結果】全国16施設
から147例の報告があった。このうち、20歳以上の1例を除いた146例で解析を行った。特発性105例、症候性（基礎
疾患があるもの）41例であった。特発性心筋症のうち、心検抽出群は中学での心検時診断例が多く、心検以外例は
乳児期診断例が最も多かった。予後不良I群は14例、非薬物療法採用は16例（重複あり）であった。心検抽出群は
非薬物療法の選択頻度が有意に低かった (P=0.002)。多重ロジスティック回帰分析で、予後不良I群を予測する有意
な因子は診断前の症状既往(P=0.003)、左室総心筋厚 (P=0.03)、非薬物治療の選択 (P=0.003)であった。心検抽出は
予後を改善する因子にはなっていなかった。予後不良II群を予測する因子は症状の既往 (P=0.004)、左室総心筋厚 
(P=0.004)であり、心検抽出は予後不良II群を減少させる因子になっていた (P=0.006) 【考察・結論】心検抽出は予
後不良I群の改善因子にはなっていなかった。心検抽出群の非薬物療法選択の低さと予後との関係について、さら
に詳細な検討が必要と考えられた。 
 

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1)。小
児期HCMの正確な頻度は不明だが、小児期HCMの頻度
は10万人あたり2.9人と推測されている2)。 
 日本には小学1年(6歳)、中学1年(12歳)、高校1年(15歳)
の全員を対象とした学校心臓検診（心検）がある。早期
診断、早期介入により予後改善が図れる可能性が高いが、
心検で抽出された小児期HCMに関する詳細なデータの
報告が少ない。 
本研究では平成27～29年度厚生労働科学研究費補助

金で収集されたデータと、その後に収集されたデータを
合わせ、心検で抽出された小児期HCMの特徴を解析し
た。 
 
B. 研究方法 
1. 対象 
平成27～29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』で収集された20歳未満の小児期H
CM135例に加え、その後に収集された12例、計147例に
ついて検討した。 
 
2. 情報収集項目 
 下記項目等について検討した。 
(1) 心筋症名、基礎疾患の有無、合併症の有無、生年月、
診断年月、最終受診年月 
(2) 発見の契機 (心検、症状受診、家族検診、その他) 
(3) 家族歴（心筋症、突然死の家族歴の有無とその内容） 
(4) 症状の有無と内容 
(5) 薬物療法の有無 
(6) 非薬物療法の有無 
(7) 心エコー検査所見 
 心室中隔厚+左室後壁厚を左室総心筋厚とした。 
(8) 予後 
 死亡/脳死、心移植、院外心停止 (OHCA)例を予後不
良I群とした。予後不良I群に非薬物治療を要した例を含
めたものを予後不良II群とした。 
 
3. 統計学的解析 
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 予後の解析は回帰分析を用いた。単回帰分析において、
予後不良I群、予後不良II群を従属因子とした。単回帰分
析でP<0.10であった独立因子について重回帰分析を行
った。最終的にP<0.05を統計学的に有意とした。 
 
 
（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。 
 
C. 研究結果 
全国 16 施設から 147 例の報告があった。このうち、

20 歳以上の 1 例を除いた 146 例で解析を行った。 
1. 心筋症分類 
 特発性 105 例、症候性（基礎疾患があるもの）41 例
であった。特発性 105 例のうち解析可能な 100 例につ
いて検討を行った。症候性では Noonan 症候群が最も多
く 20 例、Danon 病 4 例、Leopard 症候群 3 例が主な疾
患であった。 
 
2. 特発性心筋症の特徴 
(1) 年齢分布 
 特発性心筋症100例の診断年齢を図1に示した。特発
性のうち65例 (65%) が心検により抽出されていた。心
検以外群は乳児期が最も多く、心検抽出群は12～13歳
と中学1年の心検で多く抽出されていた。 
 心検抽出群と心検以外群の特徴を表1に示した。心検
以外例は上述した理由で診断年齢は有意に低く(P<0.00
1)、非薬物治療の頻度が有意に高かった (P=0.002)。 
(2) 非薬物療法 
 特発性群の非薬物療は16例に行われていた。ICD埋込
 (6名)、流出路再建術 (4名) (左室3名、うち1例はICD
植込みまで施行、右室1名)、CRTD (2名)、カテーテル
治療2名、Konno術+PMI (1名)、移植(1名) であった。 
(3) 予後不良群の予測因子 
 予後不良I群の内訳は、死亡/脳死 7例、心移植 1例、
OHCA 13例 (重複例あり)、計14例であった (表1)。 
 予後不良I群を従属因子として多変量解析を行うと症
状の既往 (P=0.003)、左室総心筋厚 (P=0.03)、非薬物療
法 (P=0.002)の存在が予後不良を予測する因子であっ
た (表2)。 
 非薬物療法は予後の改善のため採用されることが多
いと考えられるため、予後不良I群に非薬物療法を加え
た群を予後不良II群として回帰分析をおこなった (表3)。
症状の既往 (P=0.004) と左室総心筋厚 (P=0.004) は予
後不良を予測する因子であり、心検抽出は予後不良II群
を減少させる因子であった。 
 
Ｄ．考察 
 日本においては小児期特発性HCMの65%は心検によ
り抽出されていた。小児期HCMの予後不良I群の予測因
子は診断前の症状の既往と非薬物治療の存在の2項目で
あった。診断前の症状出現を予防するためには、現在よ
りもさらに早期の診断が必要と考えられる。医師が非薬
物治療を選択すること自体が1次的または2次的に予後
を改善する目的と考えられるので、非薬物療法の選択が
予測因子になることは当然の結果と考えられる。心検抽
出は予後不良I群の小児期HCMの予後改善の予測因子
になっていなかった。 
 予後不良I群に薬物療法採用を加えた予後不良II群の
予測因子は症状の既往と左室総心筋厚であり、心検抽出
は予後不良II群を減少させる（改善させる）因子になっ
ていた。心検抽出群で非薬物治療が少ないことを反映し

ていると考えられるが、非薬物療法が少ない点に関して
は更に詳細な検討が必要であると考えられる。 
 
E．結論 
 心検抽出は小児期心筋症の予後（死亡/脳死、心移植、
心停止既往）を改善する因子にはなっていなかった。
心検抽出群の非薬物療法選択の低さと予後との関係に
ついて、さらに詳細な検討が必要と考えられた。 
 
注：本内容は英文論文として発表予定である。Priority
は発表予定の英文論文にある。 
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