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小児期発症心筋症の予後
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【背景・目的】我が国における小児期発症の心筋症の予後に関して近年まとまった報告は少ない。当院における
小児期心筋症患者の予後を検討する。【方法】1990～2014年に当院に受診歴のある18歳未満の心筋症患者を対
象として後方視的に検討した。対象疾患は拡張型心筋症(DCM)、肥大型心筋症(HCM)、拘束型心筋症(RCM)、左室
緻密化障害(LVNC)、不整脈原性右室心筋症(ARVC)とした。診断の契機、予後を検討した。【結果】対象症例数は
85例（男51例、女34例：初診時平均年齢7.6±5.7歳）で、診断の内訳は DCM 31名(37%)、 HCM 43名(51%)、
RCM 7名(8%)、 LVNC 2名(2%)、 ARVC 2名(2%)であった。平均観察期間は９.1±7.6年であった。家族歴は
32%にみとめられた。診断の契機は心雑音27%、(無症状での)心電図異常38%、不整脈・失神3%、心不全27%で
あった(重複含む)。 観察期間中における死亡は9例(11%)で、発症から死亡までの平均期間は6.2年であった。心
移植は５例あり、基礎疾患は DCM 3例（うち1例は心筋炎後 DCM）、 RCMが２例であった。 死亡ないし心移植
をエンドポイントとすると10年生存率(Kaplan-Meier)は心筋症全体では89％であった。疾患ごとの10年生存率は
DCMでは72％、 HCMでは92％であった。症例数は少ないものの RCM、 ARVCは急激な心不全悪化や突然死をき
たしている症例もあった。【結論】 乳児・学校検診や日常診療での異常の発見が診断の契機となっている症例が
多く、早期発見に重要な役割を担っている。 近年の当院における小児心筋症患者は比較的良好な経過を辿ってい
るが、死亡例、心移植を要する症例も少なからず存在し慎重な観察を要する。


