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特発性心筋症に関する調査研究 

－成人先天性心疾患診療体制における特発性心筋症患者診療の位置付け 
-特発性心筋症の移行医療についての調査- － 

 
研究要旨 

背景）先天的に構造異常をともなう先天性心疾患(CHD: congenital heart disease)は移行医療体制が最も進んでいる分野であ

り、システマティックに小児期の患者が成人期移行する体制が整いつつある。一方、構造異常を伴わないnsCHD(non-structur
al CHD)に関してはどのような移行体制となっているのか不明である。今回、nsCHDの1分野である心筋症に関する移行状況

を調査した。方法）成人先天性心疾患対策委員会(循環器ネットワーク：JNCVD-ACHD: Japanese Network for adult cong
enital heart disease)加盟56施設で施行しているACHDレジストリー研究の中で、先天性構造異常を伴わない患者が多く含ま

れるothers群に関して、心筋症症例に関するアンケート調査を行った。結果）56施設中9施設(16.1%)から返答があり、成人CH
D(ACHD)専門外来で管理している5950例に関する情報が得られた。9名(0.15 %)の心筋症(CM: cardiomyopathy)症例がACH
D専門外来で管理され、内訳としては、拡張型心筋症(DCM: dilated CM) 1例、肥大型心筋症(HCM: hypertrophic CM) 6例、

その他のCM 2例であった。考察）全ACHD患者数に比しCM患者数の占める割合が0.15%と極めて低く、ACHD専門外来への

CM患者の転科は一般的ではなく、通常の循環器内科への転科となっているものと推察される。その場合、心筋症患者に対しい、

移行期医療がどのように進められCM患者の生涯管理が行われているのかは不明である。移行期医療は、小児慢性疾患患者の生

涯ケアの遂行には極めて重要とされる。本研究により、まずはCM患者の移行状況の現状把握をすることが必要であると考えら

れた。 
 
Ａ．研究目的 
 小児慢性疾患患者の成人化に伴う移行医療の重要
性は近年広く叫ばれているが、すでに1990年あたりか
らその必要性が強く叫ばれ、急速に移行医療を含め生
涯に渡る総合診療体制が進んだのが、先天的に構造異
常を有する心疾患分野[一般的に、先天性心疾患(CHD:
 congenital heart disease)との呼称は、先天的に構造異
常を伴う疾患群を指すことが多い]である1-4。本邦に
おいては、この13年でCHD総合診療体制において大
きな進歩が見られた。すなわち、移行医療の受け手で
ある転科先の成人診療科である循環器内科において、
成人CHD (ACHD: adult CHD)患者を専門的に診療で
きる施設が全国に広く認められるようになったので
ある5。そして、こういった施設を修練施設としたAC
HD専門医制度が2019年4月にスタートできるまでに
なったのである(http://www.jsachd.org/specialist/index.h
tml)。2020年12月時点で81施設がACHD専門医修練施
設として日本成人先天性心疾患学会から認定を受け
ている。未だ全国すべての地域を十分に網羅したとは
いかないまでも、CHD患者の小児期から成人期にか
けての移行医療が大きく前進し総合診療体制が敷か
れているのはこの分野のみと言っても過言ではない。
一方、構造異常を伴わないCHD(nsCHD: non-structura
l CHD)患者についてはどういった移行医療が行われ、
成人診療科へどのように引き継がれているかははっ
きりしてはいない。不整脈分野のchannelopathy(チャ
ネル異常)や心筋症といったCHDが、代表的nsCHDで
ある。今回、特発性心筋症に関する調査研究の一環と
して、ACHD専門外来への心筋症患者の移行状況に関
する調査を行うこととした。 
 
Ｂ．研究方法 
ACHD専門医修練施設の基となった成人先天性心疾
患対策委員会(循環器ネットワーク、JNCVD-ACHD: J
apanese Network for Adult Congenital Heart Disease：
https://www.jncvd-achd.jp/)  加盟56施設(2020年12月
時点)(表1)を対象に、すでに各施設で作成されている

ACHD外来患者レジストリーに含まれる心筋症患者
に関するアンケート調査を行った。JNCVD-ACHD加
盟施設では、図1に示されているような外来通院患者
のレジストリーを行っている。構造異常がないACHD
患者は、others群に含まれていると考えられる。そこ
で、others群に関して以下のアンケートを追加でメー
ルにて問い合わせた。 
 
ACHD 外来患者レジストリーに関して、診断名別患者数デー

タに、others 群に関して以下の情報を記載の上、返信をお願

いします。 
調査項目としましては、others 群 (     )名中、 
・拡張型心筋症                        (     ) 名 
・肥大型心筋症                        (     ) 名 
・拘束型心筋症                        (     ) 名 
・不整脈源性右室心筋症           (     ) 名 
・その他 （ポンぺ病などその他の病名と人数）      
                  (     ) 名 
                  (     ) 名 
                  (     ) 名 
                  (     ) 名 
 
（倫理面への配慮） 
すでに後ろ向きに作成済みのレジストリーから、個人
情報は一切含まない診断名ごとの人数のみの問い合
わせであり、倫理上何ら問題となることは無い。 
 
Ｃ．研究結果 
JNCVD-ACHD加盟56施設(表1)にothers群に関して心
筋症に関するアンケート調査を行ったところ、9施設
(16.1 ％)から回答があった(表2)。ACHD外来患者総数
5950名中、others群に分類されたACHD患者は346名(5.
8 %)であり、心筋症患者は9名(全体の 0.15 %)とAC
HD専門外来に移行・転科・新たに受診された患者は
非常に少ないことが判明した(表3)。心筋症の内訳は、
拡張型心筋症 1名 (0.02 %)肥大型心筋症6名(0.10 %)、
その他の心筋症 2名 (0.03 %) であった。その他の心
筋症としては、ミトコンドリア脳筋症(MELAS)と原因
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不明の心室瘤が各1名という結果であった。 
 
Ｄ．考察 
今回の調査では、ACHD専門外来において、心筋症

患者がどれくらい診療されているのかを検討した。J
NCVD-ACHD参加56施設中、アンケートに答えた施設
は9施設(16.1 %)と少なかったが、その9施設で管理さ
れている全5950名のACHD外来患者のうち、心筋症患
者は9名(0.15 %)と極めて少ないという結果であった。
2015-19年の新規発生先天性心疾患サーベイランスの
データを基に計算したところ、構造異常を伴うCHD
と心筋症の新規発症例数の比の平均は約1.8 %である
(添付参考資料参照)。心筋症患者は死亡例を除き全症
例外来通院が必要であり、一方、軽症の単純構造異常
や修復術後安定症例など定期通院が必要でない症例
を除く成人期に外来管理が必要なCHD症例は出生数
の約半数と仮定した場合、通院中の成人期CHDと心
筋症の比は新規発生症例数におけるの比の2倍、すな
わち3.6 %程度の数値を示すはずである。したがって、
この0.15%という数字は、95 ％以上の心筋症患者はA
CHD専門外への移行はされていないということであ
る。本来、ACHD専門外来は先天的な構造異常主体と
するCHD診療であるという認識であること、また、従
来から心筋症自体は通常の循環器診療の対象とされ、
心不全専門外来や肥大型心筋症といった専門外来で
診られていることが多いことから、ACHD専門外来で
診られている心筋症患者は偶発的な紹介や個別の受
診によるものと考えられる。実際、アンケート調査の
返信に、ACHD専門外来では正常構造の心疾患は診療
していないと返信文に付記する施設が自施設の東京
大学医学部附属病院を含め3施設で認められた。 
近年、厚労省の政策として移行期医療支援が小児慢

性疾患群で広く謳われている(平成27 年厚生労働省
告示第431 号)。各自治体への通達により、都道府県の
一部の地域では移行期支援センターの設置が進み、小
児慢性疾患患者の成人期医療への向けての移行期医
療システム化が進んでいる。CHD分野は、成人診療科
(循環器内科)の参入により他のどの分野よりシステ
ム化が進んでいるとされているが、構造異常のない先
天性心疾患(nsCHD)については移行期医療体制が機
能しているという現状は無さそうである。移行期医療
においては、成人期医療へ向けての患者教育・指導が
極めて重要であり、その達成は、各疾患における生涯
を通じたケア・治療の達成につながり、患者の生涯に
おける最大のパフォーマンス発揮へとつながる。移行
期医療はある一定の時期から生涯に渡って影響を及

ぼすものであり、各年代における治療指針の変遷、特
に小児期から成人期での医療システムや治療指針の
変化に上手く対応することが鍵となる。すなわち、移
行期医療が生涯を通じた患者ケアの鍵ということで
ある。したがって、構造異常を伴うCHDと異なり、生
涯診療という側面において、心筋症患者に関しては、
このシステムが構築されていない状況下で、果たして
十分な移行期のケアが施されているか不明である。 
今回心筋症患者に関する調査結果から、nsCHD患者

の移行・転科に関しての改めての調査が必要であるこ
とが伺えた。また一方、構造異常に隠れた心筋症患者
すなわち心筋症合併CHD患者に関する調査もまた別
途必要と思われる。しかし、後者のためにはCHD合併
心筋症患者の診断基準をまず作成する必要があるが、
構造異常に伴った心筋障害と多彩な心電図変化を伴
う構造異常CHDにおいて、これは極めて困難な作業
と考えられる。 
 
Ｅ．結論 
小児心筋症患者は、ACHD専門外来へは基本的には引
き継がれていない(転科されていない)と考えられる。
すなわち、小児期に見つかった心筋症患者が成人期医
療へ向けてどのような移行状況にあるのか、今後は一
般の循環器内科への調査と並行して行われる必要性
があると思われた。 
 
Ｆ．健康危険情報 
なし 
 
Ｇ．学会発表 
なし 
 
１．論文発表 
なし 
 
２．学会発表（発表誌面巻号・ページ・発行年等も記
入） 
なし 
 
Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定も含む） 
１．特許取得 
なし 
２．実用新案登録 
なし 
３．その他 
なし 
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