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＊参加費 5,000 円 

＊本会は日本小児科学会 小児科専門医 研修単位 5 単位（一般） 

 日本小児循環器学会専門医・暫定指導医 更新用研修単位 8 単位（基本）の

対象となります。 
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〒252-0374 神奈川県相模原市南区北里 1-15-1 

事務局長  扇原 義人 

TEL/FAX  042-778-8829 
 

 



日本小児心筋疾患学会 
過去の当番幹事（敬省略）と施設 

 
1 回 松尾 準雄（東邦大学小児科）            11 回 渡部 誠一（土浦協同病院） 

2 回 岡田 了三（順天堂大学小児科）           12 回  青墳 裕之・中島 弘道（千葉県こども病院） 

3 回 原田 研介（日本大学医学部小児科）         13 回  小林 俊樹（埼玉医科大学小児科） 

4 回 西川 俊郎（東京女子医科大学病理診断科）      14 回 小野 安生（静岡県立こども病院循環器科） 

5 回 柳川 幸重（帝京大学医学部小児科）          15 回 佐治  勉（東邦大学医療ｾﾝﾀｰ大森病院小児科） 

6 回 薗部友良（日本赤十字社医療センター小児科 ）    16 回 小川 俊一（日本医科大学付属病院小児科） 

7 回 小川 潔（埼玉県立小児医療センター循環器科）    17 回 土井庄三郎（東京医科歯科大学小児科） 

8 回 廉井 制洋（神奈川県立こども医療ｾﾝﾀｰ循環器内科） 18 回 上村 茂（昭和大学横浜市北部病院） 

9 回 柴田 利満（横浜市立大学）            19 回 中西 敏雄（東京女子医科大学循環器小児科） 

10 回 堀米 仁志（筑波大学臨床医学系小児科）      20 回 白石裕比湖（自治医科大学小児科） 

 

 

( 代表幹事 ) 佐治 勉  東邦大学医療センター 大森病院小児科 

（副代表幹事）西川 俊郎 東京女子医科大学病理診断科 

（副代表幹事）小野 安生 静岡県立こども病院循環器科医科 

 

（幹事）

新垣 義夫 倉敷中央病院             

井埜 利博 いのクリニック 

石井 正浩 北里大学医学部小児科 

石川 司朗 福岡市立こども病院・感染症ｾﾝﾀｰ循環器科 

市田 蕗子 富山大学小児科            

糸井 利幸 京都府立医科大学小児循環器・腎臓科 

上村 茂  昭和大学横浜市北部病院純活気センター 

小川 繁  埼玉県立小児医療センター 

小川 俊一 日本医科大学付属病院小児科 

大月 審一 岡山大学病院小児循環器科       

賀藤 均  国立成育医療センター循環器科 

城戸佐知子 兵庫県立こども病院循環器科      

小垣 滋豊 大阪大学医学部小児科 

小林 俊樹 埼玉医科大学国際医療センター小児心臓科 

小林 富男 群馬県立小児医療センター循環器科内科 

坂口 平馬  国立循環器病研究センター小児循環器部門

坂崎 尚徳 兵庫県立尼崎病院小児循環器内科    

塩野 淳子 茨城県立こども病院小児科 

白石 公  国立循環器病研究センター小児循環器部門 

白石裕比湖 自治医科大学小児科 

住友 直方 日本大学医学部小児科学小児科学分野 

高室 基樹 北海道立子ども総合医療・療育ｾﾝﾀｰ循環器科 

瀧聞 浄宏 長野県立こども病院循環器科 

田村 真通 秋田赤十字病院小児科 

武田 充人 北海道大学小児科           

田中 高志 宮城県立こども病院循環器科      

寺井 勝 東京女子医科大学八千代医療センター小児科

土井庄三郎 東京医科歯科大学小児科 

富松 宏文 東京女子医科大学循環器小児科 

中川 直美 広島市立広島市民病院循環器小児科 

中島 弘道 千葉県立こども病院循環器科 

中西 敏雄 東京女子医科大学循環器小児科 

西山 光則 東京医科歯科大学小児科 

早渕 康信  徳島大学病院小児科          

馬場 礼三 あいち小児保健医療総合センター循環器科 

檜垣 高史 愛媛大学医学部小児科 

朴  仁三 榊原記念病院小児科 

星合美奈子 山梨大学小児科 

堀米 仁志 筑波大学医学医療系小児内科学 

松裏 裕行 東邦大学医療センター大森病院小児科 

松岡瑠美子 若松河田クリニック 

三浦 大  都立小児総合医療センター循環器科 

三谷 義英 三重大学小児科            

康井 制洋 神奈川こども医療センター 

安河内 聰 長野県立こども病院循環器科 

山岸 敬幸 慶応義塾大学病院小児科 



山村健一郎 九州大学小児科            

嘉川 忠博  榊原記念病院小児科         

吉林宗夫 近畿大学医学部奈良病院      

渡部 誠一 土浦協同病院小児科         

小山耕太郎岩手医科大学附属病院循環器医療センター循環器小児科 

村上 洋介 大阪市立総合医療センター・小児医療センターｰ小児循環器科 

 

（会計監事） 

神山 浩 日本大学医学部小児科学系小児科学分野       深澤 隆治 日本医科大学附属病院小児科 

 

（顧問） 

石澤 瞭  国立成育医療センター循環器科         岡田 了三 溜池山王クリニック 

直江 史郎 東邦大学医学部大橋病院病理研究室       門間 和夫 東京女子医科大学循環器小児科 

 

（名誉会員） 

松尾 準雄                        柳沢 正義 日本子ども家庭総合研究所  

浅井 利夫                        柳川 幸重 キッズクリニック 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



ご 挨 拶 

日本小児心筋疾患学会は、昭和 40 年 5 月 17 日第 1 回小児心筋疾患学会と

して発足して以来小児心筋疾患学の診療と研究を促進し、それによって国民の

健康増進をはかることを目的としています。小児心筋疾患学会は、小児心筋疾

患学に関する診療・教育・研究の充実に寄与してきました。その一環として学

会員を対象とした分科会を開催しています。この学会は、関東小児心筋疾患研

究会として発足しました。2009 年に関西小児心筋疾患研究会と合同となり第 20

回より日本小児心筋疾患学会と発展致しました。2010 年 7 月より、改正臓器移

植法が施行され、小児にも心臓移植の道が開けました。また、人工心臓も実用

段階に入り、海外では小児にも装着可能となってきています。また、心筋症を

始めとする心筋疾患の遺伝子検査が進み分子病態が解明されつつあります。小

児心筋疾患に対する診断、治療のアプローチも多彩な物となってきています。

この現状を踏まえ、小児の心筋疾患について幅広い議論を行い理解を深める事

が必要と考えます。この学会は、その為の又とない機会を与えてくれると思わ

れます。 

 

 

 

 

第 21 回日本小児心筋疾患学会 

会長 石井正浩 

北里大学医学部小児科教授 

 

 

 

 

 

 
 

 

 



 

住所 

〒108-8641 東京都港区白金 5-9-1 03-3444-6161（代） 

 

交通 

渋谷駅 東口下車 都バス「田 87」系統 田町駅行 15 分 北里研究所前下車 

広尾駅（東京メトロ日比谷線） 天現寺橋方面（出口１，２番）下車 徒歩 10 分 

恵比寿駅（JR・東京メトロ日比谷線） 
東口下車 徒歩 15 分または都バス「田 87」系統 田町駅行 7 分 北里研究

所前下車 

田町駅（JR）、三田駅 

（都営地下鉄浅草線・三田駅） 
三田口下車 都バス「田 87」系統 渋谷駅行 15 分 北里研究所前下車 

白金高輪駅 

（東京メトロ南北線・都営地下鉄三

田線） 

恵比寿方面（出口 3 番）下車 徒歩 10 分 

羽田空港～JR 田町駅 

〔所要時間約 30 分〕 
羽田空港（京浜急行線）→品川駅（JR 山手線）→田町駅 

 

 

 

 

 



 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



講演発表 

 

講演は発表 6 分です。時間厳守でお願い致します。 

 

＊講演に使用する機器は PC プロジェクター1 機とさせていただきます。 

（スライドプロジェクターは使用できません） 

＊Mac を使用される方はノートパソコンをご持参下さい。 

＊ご持参していただくパソコンに D-SUB15 ピンの端子が無い場合には、必ずアダプタ

ーをご用意下さい。D-SUB15 ピンの端子がないと PC プロジェクターに接続が出来

ません。また、電源コードを忘れずにご持参下さい 

＊ご発表のデータは USB メモリあるいは、CD-R でお願いします。相互のウイルス感

染の危険が高い事により、CD-R での持込みを推奨します。（CD-RW や DVD は不可

です） 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

第 21 回 

日本小児心筋疾患学会 

-プログラム- 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

★プログラム★ 

 

 
8：55            開会挨拶         会長 石井 正浩 

                
 

 

9：00～10：00 一般口演 Session 1 心筋疾患Ⅰ 

 

座長：檜垣 高史(愛媛大学医学部附属病院 小児総合医療センター 小児循環器部門）              

星合  美奈子(山梨大学 小児科） 

 

1. 新生児期に不整脈源性右室心筋症（ＡＲＶＣ）と診断しえた１症例 

北里大学医学部 小児科学  本田 崇 

 

2. 重症右心不全に対し、バソプレシンＶ２受容体拮抗薬（トルバプタン）投与が著効

した、不整脈源性右室心筋症（ａｒｒｈｙｔｈｍｏｇｅｎｉｃ ｒｉｇｈｔ ｖｅ

ｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ；ＡＲＶＣ）の１男児例 

京都府立医科大学 小児循環器・腎臓科 浅田 大 

 

3. 先天性左室瘤の１例 

大阪大学 小児科  岡田 陽子 

 

4. 心筋症症状を呈したＸｐ２１隣接遺伝子欠失症候群の一例 

久留米大学医学部 循環器病センター 家村 素史 

 

5. 壊死性好酸球性心筋炎と考えられた一例 

北海道大学大学院 小児発達医学分野  武田 充人 

 

6. 左室周囲に著明な高輝度エコーと心嚢液貯留を認め，収縮性心膜炎との鑑別

が困難であった拘束型心筋症の１例 

あいち小児保健医療総合センター 循環器科  安田 和志 

 
 

 

 

 



 

10：00～11：00 一般口演 Session 2 先天性心疾患 

座長：武田 充人（北海道大学 小児科） 

早渕 康信（徳島大学 小児科） 

 

1. Ｍｕｌｉｂｒｅｙ ｎａｎｉｓｍ家族例に対する心膜切除および心房中隔 

欠損閉鎖術  

慶應義塾大学病院 小児科 安原 潤 

 

2. ＰＴＰＮ１１遺伝子ｐ．Ｑ５１０Ｅ変異を伴うＮｏｏｎａｎ症候群 ３例に

おける心筋病変の検討 

埼玉県立小児医療センター 循環器科  菅本 健司 

 

3. αトロポミオシンの変異による家族性肥大型心筋症例 

北海道大学病院 小児科  山澤 弘州 

 

4. 心筋トロポニンＩの遺伝子変異を認めた拘束型心筋症の双生児例 

北海道大学病院 小児科  上野 倫彦 

 

5. ＶＳＤ閉鎖およびβｂｌｏｃｋｅｒ等の薬物治療と睡眠時無呼吸に対する

ＨＯＴで心機能が改善したＶＳＤ合併乳児拡張型心筋症の１例 

大阪市立総合医療センター 小児循環器内科  平野 恭悠 

 

6. 大動脈縮窄症に合併した乳児期早期二次性拡張型心筋症の検討 

静岡県立こども病院 循環器科  加藤 温子 

 

11:00～11:20 一般口演 Session 3 心臓再同期療法 

座長：住友 直方（日本大学医学部小児科学系小児科学分野） 

 

1. 心臓再同期療法が著効した拡張型心筋症男児例における遠隔期での心機能

評価 

東京医科歯科大学医学部附属病院 小児科 石井 卓 

 

2. Ｎａｒｒｏｗ ＱＲＳな拡張型心筋症に対して心臓再同期療法が有効であ 

った１例 

岐阜県総合医療センター 小児循環器内科 寺澤 厚志 
 
 



 

 

 
 

11：30～12：30 招請講演 

共催（Ge ヘルスケアジャパン株式会社・株式会社メディカルサプライ） 

 

座長：大分こども療育センター所長 久留米大学 名誉教授 加藤 裕久 

 

心不全の包括的心機能評価と全人的治療 

 

獨協医科大学 特任教授 和温療法研究所 所長 鄭 忠和 

 
 

12：40～14：30 シンポジウム           

 共催（テルモ株式会社） 

～重症心不全および移植医療における人工心臓の現状について～ 

 

座長：宮地 鑑（北里大学医学部心臓血管外科） 

白石 公（国立循環器病研究センター小児循環器科） 

 

1. 小児重症心不全患者と人工心臓・移植医療 

 北里大学名誉教授 和泉 徹 

 

2. 重症心不全における補助人工心臓治療の現状と将来展望 

東京大学心臓外科 小野 稔 

 

3. ステージ D 心不全の新しい治療戦略―植え込み型補助人工心臓と内科医の

関わり 

東京大学大学院医学系研究科重症心不全治療開発講座  絹川 弘一郎 

 

4. 重症心不全および移植医療における人工心臓の現状について 

国立循環器病研究センター 小児循環器科 白石 公 

 
 

14：30～14：40  総会 

 

 

 

 

 



 

 

 

 
 

14：40～14：55 ミニレクチャー  

共催（Ge ヘルスケアジャパン株式会社・株式会社メディカルサプライ） 

 

座長：家村 素史(久留米大学医学部 循環器病センター) 

 

スペックルトラッキングは面白い！  

 

Ge ヘルスケアジャパン株式会社 青木 滝子 

 
 

14：55～15：10 コーヒーブレイク 

 

15：10～16：00 一般口演 Session 4 心臓移植 

 

座長：小林 俊樹（埼玉医科大学国際医療センター小児心臓科） 

安藤 寿 （北里大学 医学部小児科学） 

 

1.１０歳未満の小児に対する国内心臓移植第１例目の経験 

大阪大学医学部 医学系研究科小児科 髭野 亮太 

 

2.渡航心臓移植を目的とした小児症例に対する成人用ＮＣＶＣ ＬＶＡＳ補助

人工心臓の使用経験 

埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科 小林 俊樹 

 

3.小児重症心不全患者対する補助人工心臓の使用経験と課題 

大阪大学大学院医学系研究科 小児科 小垣 滋豊 

 

4.血漿交換療法を行うことで体外式補助循環を離脱できた小児拡張型心筋症の

１例 

山梨大学医学部 小児科 小泉 敬一 

 

5.補助循環管理を要した重症の拡張型心筋症に対して、血漿交換療法が有効と 

考えられた乳児症例  

東京都立小児総合医療センター 集中治療科   岡田 広 

 

 



 

 

 

 

16:00～17：00 一般口演 Session 5 心筋疾患Ⅱ 

 

座長：渡部 誠一（土浦協同病院小児科） 

   糸井 利幸（京都府立医科大学小児循環器・腎臓科） 

 

1. Ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｖｅ ｐｈｙｓｉｏｌｏｇｙを呈した小児特発性心筋症

の１例 

山形大学医学部 小児科 小田切 徹州 

 

2. 部活動中に心停止を来した学校心電図検診では検出されなかった肥大型心

筋症の１例 

愛媛県立中央病院 小児科 小西 恭子 

 

3. 三尖弁形成異常を伴わずＣｉｒｃｕｌａｒ ｓｈｕｎｔの血行動態を呈し 

た成熟児の１例 

広島市立広島市民病院 循環器小児科  中川 直美 

 

4. 成人期まで生存した原発性心内膜線維弾性症（ｐｒｉｍａｒｙ ＥF

Ｅ）の臨床経過  

東京女子医科大学病院 循環器小児科 原田 元 

 

5. 乳児期に脳梗塞で発症しｃａｒｄｉａｃ ｈｅｍａｎｇｉｏｍａと診断さ

れた１例 

国立成育医療研究センター 循環器科 永峯 宏樹 

 

6.促進型心室調律により急性増悪したＢａｒｔｈ症候群の１例 

国立循環器病研究センター 塚田 正範 

 

 

 
 

 

 

 

 



 

 

 

 
 

 

17:00～18：00 一般口演 Session 6 心筋疾患Ⅲ 

 

座長：小川 潔（埼玉県立小児医療センター 循環器科） 

白石 裕比湖（自治医科大学 小児科） 

 

1. ２００９年に流行したＨ１Ｎ１インフルエンザは心機能にどのような影響を

及ぼしたか？ 

はらだ小児科医院 小児科 原田 健二 

 

2. 一過性の心筋肥厚及び僧帽弁逆流（ＭＲ）による循環不全を反復した１例 

倉敷中央病院 小児科 石塚 潤 

 

3. 伊藤白斑に合併した心室中隔欠損症が術後に拡張型心筋症に進展した男児

例 

富山市民病院 小児科 橋本 郁夫 

 

4.心尖部肥大型心筋症が疑われたサッカー少年の１例 

国立循環器病研究センター 小児循環器科 海老島 宏典 

 

5. 幼児期までに診断された左室緻密化障害症例の臨床像 

東邦大学医療センター大森病院 小児科 直井 和之 

 

6. 学校心臓検診で発見された拘束型心筋症の 1例 

日本大学医学部小児科学系 小児科学分野 大熊洋美 

 

 

 
 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

招請講演 

                 11：30～12：30 

共催  Ge ヘルスケア・ジャパン株式会社 

株式会社メディカルサプライ 

 

 

獨協医科大学特任教授 和温療法研究所所長 

                        鄭 忠和先生 

 

座長：大分こども療育センター所長 久留米大学名誉教授 

加藤 裕久先生 

 

   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 
11：30～12：30 

招請講演 

共催：（Ge ヘルスケア・ジャパン株式会社・株式会社メディカルサプライ） 

 

心不全の包括的心機能評価と全人的治療 
 

座長：大分こども療育センター所長 久留米大学名誉教授 加藤 裕久先生 

 

獨協医科大学特任教授  

和温療法研究所所長 

             鄭 忠和先生 

 

 

不全患者は年々増加しています。年齢構成をみますと約３分の２が 65 歳以上、

約３分の 1 が 80 歳以上を占めています。心不全では心臓以外にも臓器障害を併

発することが多く、包括的な診断・治療が欠かせません。 

心不全の診断として心機能の包括的評価は重要です。左室だけでなく右室の

評価も、そして収縮能だけでなく拡張能の評価も大切です。最近では収縮心不

全よりも拡張心不全がトピックスになっています。また肺高血圧治療の進歩に

伴い、右心不全の評価・右室機能の評価も重要視されています。 

心不全の包括的治療として和温療法は有用です。和温療法は「60C°・15 分間

の遠赤外線乾式サウナ浴と浴後 30 分間の安静保温、そして最後に発汗に見合う

水分補給」を基本とするもので、心不全患者さんに対して安全で副作用のない

全人的治療法です。痛みや我慢を強いることのない「和む・温もり」療法です。

和温療法は運動療法と異なり心臓に対して減負荷療法です。その結果、運動療

法が禁忌の重症心不全や治療抵抗性心不全にも適応があります。小児の重症心

不全にも応用できます。和温療法の継続は、臨床症状の軽減、BNP の改善、心

拡大の縮小、予後の改善をもたらします。この機序には心・血行動態の改善だ

けでなく、自律神経機能の改善、神経体液性因子の改善、心身のリラキゼーシ

ョン効果など多彩な効果が関与しています。 

本講演では心不全に対する内科的な包括的な診断・治療を紹介します。 

 

 

 



 

 

 

 

 

シンポジウム 

共催  （テルモ株式会社） 

12：40～14：30 

 

～重症心不全および移植医療における人工心臓の現状について～ 

 

座長    北里大学 医学部 心臓血管外科 宮地 鑑先生 

     国立循環器病研究センター 小児循環器科 白石 公先生 
 

 

 

1. 小児重症心不全患者と人工心臓・移植医療  

北里大学 名誉教授  

和泉 徹先生 

 

2. 重症心不全における補助人工心臓治療の現状と将来展望  

東京大学 心臓外科  

小野 稔先生 

 

3. ステージ D 心不全の新しい治療戦略―植え込み型補助人工心臓

と内科医の関わり 

東京大学大学院医学系研究科重症心不全治療開発講座 

絹川 弘一郎先生 
 

4. 重症心不全および移植医療における人工心臓の現状について  

国立循環器病研究センター 小児循環器科  



白石 公先生 
 

 

 

 

[シンポジウム 1] 

小児重症心不全患者と人工心臓・移植医療 

 

北里大学 名誉教授 和泉 徹 

 

 本邦の人工心臓・移植医療の方向性は定まりつつある。臓器移植法の改正を受け

て、年間 30 例程度の心臓移植が人工心臓のサポート下に行われはじめた。この医療

の基本構造はどんなにニーズがあろうが、全ての成果はドナーに依存していることに

ある。国民的合意をもとに、ドナーのサポートがなければ、“如何に患者サイドに立脚し

た在り方”を講じても虚しい。少なくとも、過去 15 年間、日本の移植医療はその地平に

いた。改正後も明るい点は指摘されるが克服されたわけではない。ドナーの量的拡大

と小児・幼児のみならず年齢的な拡大はいまも大きな課題である。この克服なしには

増え続けるレシピエントニーズには応えられない。ドナー不足は小児で顕著であり、正

面打開を避けて海外移植に頼り、国際的批判を受けたことは記憶に新しい。成人では

ドナー不足を補う一手段として人工心臓のブリッジ使用が急速に増えてきた。この使

用は確かに優れた移植成績を生む。しかし、レシピエント増加を惹起し、移植待機日

数の高騰と医療負担の増加が悩ましい。ご承知の通り、少子・高齢化社会では法外な

QALY コストは馴染まない。これらの経緯を参考にすると、小児重症心不全患者での

展開は明白であろう。先ずは予防的先制介入を先鋭化させ、心筋逆リモデリングを優

先的に到達する。移植医療に際しては如何に補助循環を活用し、少ないドナーの付

託に十分に応えるかにある。 
 

 

 

 

 

 



 

 

[シンポジウム 2] 

重症心不全における補助人工心臓治療の現状と将来展望 

 

東京大学 心臓外科 小野 稔 

 

背  景：わが国は重症心不全治療の大きな変革期を迎えた。改正臓器移植法

が施行され心臓移植は数倍に増加し、2 機種の連続流植込み型補助人工心臓

（iVAD）が保険償還を受け、これまでに 76 例の植込みが行われた。2012 年の下

半期には HeartMate II および Jarvik 2000 が順次承認される。VAD 治療の成績

と展望について考察した。 

対象・方法：2002 年 10 月以降の人工心肺離脱困難を除く 101 例の VAD 症例（平

均年齢 37.9 歳）を対象とした。疾患は、拡張型心筋症 58 例、虚血性心疾患 20

例、他の特発性心筋症 8例、劇症型心筋炎 7例などであった。ニプロ型は 71 例

で、iVAD は 28 例、小児体外式 2 例であった。 

結  果：平均補助期間は 517 日（体外式 516 日、iVAD 517 日）であった。心

臓移植 29 例、VAD 離脱 10 例、植込み型へ変更 5 例、補助継続 27 例であった。

全症例 5年生存率は 58.9%で、機種別では、体外式 52.9%、iVAD 87.0%であった。

INTERMACS profile 1 群は、それ以外の profile 群と比較して予後が不良であっ

た（47.3% v.s. 79.6%）。18 歳未満の小児 10 例の生存率は 74.1%、成人では 57.4%

であった。 

考察・結論：VAD 治療成績は改善の一途をたどっている。特に小型の iVAD の導

入は重症心不全治療の方向性を大きく変えた。iVAD 治療はコメディカルが主体

的に参加するチーム医療が不可欠で、社会復帰への早期QOL改善が可能となる。

欧米では、iVAD のさらなる小型化が進んでいる。また、わが国でも小児用補助

人工心臓 Berlin Heart Excor Pediatric の治験が開始され、小児における重症

心不全治療も大きく変革を遂げていくものと期待される。 

 

 

 



 

 

[シンポジウム 3] 

ステージ D 心不全の新しい治療戦略―植え込み型補助人工心臓と内科医の関わ

り 

 
東京大学大学院医学系研究科重症心不全治療開発講座 絹川 弘一郎 

 

改正法施行後心臓移植は年間 40 件弱まで増加したものの，登録患者数の増加な

どにより待機日数は今後むしろ延長すると予想されている．そこで，予後を最

適化するため VAD 装着時の適応判断はきわめて重要になる．我々は VAD 術後の

予後推定スコアを低アルブミン値・高ビリルビン値・左室拡張末期径 55 mm 以

下・中心静脈圧 11 mmHg 以上にそれぞれ加点して構成した．総得点 8点以下の

低リスク群では 1年生存率 95%であったが，18 点以上の高リスク群では 14%であ

った．つまり profile 1 の予後がすべからく悪いわけではなく，高リスク群を

除いた profile 1 に対する植え込み型 VAD 装着の道を開く意味でこのスコアが

一つのたたき台となりうると考える．また，心臓移植の登録を進めるうえで大

きなハードルとなるのが他臓器不全の合併であるクレアチニンやビリルビンの 

レベルが 3以上になった場合その reversibility に疑問がつくのはやむを得な

いことである．米国では bridge to candidacy といって他臓器不全があって移

植登録がそのままでは困難な事例にはまずLVADを挿入してその臓器不全が改善

するかどうかを見極めたのち移植登録をするというストラテジーが主流になっ

てきている．ただし，そのためには受け皿としての destination therapy の整

備が不可欠であり，今後の検討に待ちたい． 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

[シンポジウム 4] 

重症心不全および移植医療における人工心臓の現状について  

-小児科医の立場から- 

 

国立循環器病研究センター 小児循環器部 白石 公 

 

2010 年 7 月の改正臓器移植法の発令に伴い、国内で幼小児への心臓移植の道が

開かれたが、移植までの bridge となる小児用補助人工心臓装置は承認されてい

ない。そこで本年 4月より Berlin Heart Excor の臨床治験が開始された。全世

界で既に 1,000 例以上の小児に使用され、有効性と安全性が確立された装置で

あるが、早期の心臓移植が可能な欧米における平均装着期間は約 4ヶ月と短く、

小児からの臓器提供が数少ない日本において、１年もしくはそれ以上の期間、

血栓塞栓や感染症などの重篤な合併症を最小限に留めて移植待機できるかどう

かは不明である。そこで、移植までの bridge を確実に行うために我々小児科医

に必要なことは、1)薬剤治療に反応しない重症心不全小児患者を診療する際に

は、早い段階から小児心臓移植認定施設と連絡を密にし、日本循環器学会への

移植適応申請と日本臓器移植ネットワークへの登録を円滑に行い、補助循環装

置のへの移行準備を整える、2)全世界的に見ても長期使用のデータが乏しく、

どのタイミングで装着に踏み切るかの判断が難しいため、患者の全身状態だけ

でなく、患児や家族に十分な説明を行うとともにサポート体制を確立する、3)

装着後は血栓塞栓症や創部感染をできるだけ予防するとともに、児や家族への

精神心理的ケアーを十分に行う、などが重要になる。これらの点について自験

および文献的考察を報告する。 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

ミニレクチャー 

 

共催 Ge ヘルスケア・ジャパン株式会社 

株式会社メディカルサプライ 

14：40～14：55 

 

 

 
Ge ヘルスケア・ジャパン株式会社 青木 滝子 

 

   座長：久留米大学医学部 循環器病センター 家村 素史先生 
 

 

 

 

 

 



 

 

スペックルトラッキングは面白い！ 

 

GE Healthcare Japan Cardiac 超音波販売部 

Clinical Marketing 青木 滝子 

 

 スペックルトラッキングとは、2D（B モード）画像のスッペクルパターンを各フレ

ーム毎に追跡して、その移動速度（移動距離）を算出する方法です。 

この方法は、角度依存性がないため従来の組織ドプラ法の心尖部アプローチからの長

軸方向のストレインだけでなく水平方向や、短軸像の円周方向、求心方向の各心筋の収

縮方向での評価が可能なため、心筋三層構造の内側斜走筋、輪状筋、外側斜走筋の機能

を推測することが可能で、虚血性心疾患の初期段階での機能評価や心筋の収縮のタイミ

ングをみる心室内同期不全の評価に多用され、アミロイド心、HCM、高血圧心などで

も特徴的なストレインのパターンを示すとされ、これら左心機能評価にも用いられてい

ます。 

また、最近では右心室自由壁のストレインで肺高血圧症の右心機能評価や、左房の長

軸方向のストレインを見ることで左房機能や左室弛緩異常を評価するという論文もよ

く見かけ、その用途はひろがっています。 

今回は、意外と簡単な2Dストレインの解析とそのコツ、データの見方などを中心に、

弊社スペックルトラッキングの面白さについてお話したいと思います。 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

一般演題抄録集 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

[演題番号 1] 

新生児期に不整脈源性右室心筋症（ＡＲＶＣ）と診断しえた１症例 

〇本田 崇、安藤 寿、北川 篤史、扇原 義人、中畑 弥生、石井 正浩 

北里大学医学部 小児科学 

 

【背景】不整脈源性右室心筋症（ＡＲＶＣ）は、右室心筋の一部が脂肪変性・線維化を

起こして右室肥大、右心室瘤、右室壁運動異常を認め、心室性不整脈を認め、心不全や

突然死をおこす疾患である。ＡＲＶＣの幼児、新生児の報告例はいまだなく、今回、Ａ

ＲＶＣの新生児例を経験したので報告する。【症例】胎生３０週に不整脈を認め、胎児

心エコーで右室瘤を認めた。出生後、巨大右心室瘤を認め同部位の壁は菲薄化し壁運動

は低下し、心電図検査ではＶ１、Ｖ２誘導でイプシロン波を認め、ＡＲＶＣと診断した。

多発する心室性期外収縮に対してアミオダロン投与を行い日齢３に不整脈は消失した。

現在、抗不整脈治療、血栓・塞栓症予防を行っている。【考察】ＡＲＶＣの約３０％は

家族性と報告され、現在、遺伝子検査を施行中である。成人例では、心不全、不整脈、

血栓・塞栓症の合併および突然死の報告が多く、注意深い経過観察を要する。 

【結語】ＡＲＶＣが胎児期から発症しうる可能性を示す、貴重な症例を経験した。 

 

[演題番号 2] 

重症右心不全に対し、バソプレシンＶ２受容体拮抗薬（トルバプタン）投与が

著効した、不整脈源性右室心筋症（ａｒｒｈｙｔｈｍｏｇｅｎｉｃ ｒｉｇｈ

ｔ ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ；ＡＲＶＣ）の

１男児例 

〇浅田 大、糸井 利幸 

京都府立医科大学 小児循環器・腎臓科 

 

心不全では、バソプレシン（ＡＶＰ）が過剰に分泌され、腎集合尿細管細胞のＶ２受容

体を介して水の再吸収が促進される。トルバプタンは、このＡＶＰの受容体結合を阻害

して水利尿を促進することにより、心不全症状の改善に繋がることが期待されるが、小

児への投与例は少ない。 

今回、肝鬱血、腹水貯留などの右心不全が進行したＡＲＶＣの１３歳男児に対し（発症

前体重；４０ｋｇ、治療時；４４ｋｇ）、トルバプタン投与を行い劇的に尿量の増加、

自覚症状の改善を認めた。投与量は、７．５ｍｇ／日（０．１７ｍｇ／ｋｇ／ｄａｙ）

分１で開始し、症状改善に合わせ適宜調整を行った。また高Ｎａ血症や血圧変動などを



起こすことなく安全に投与できた。投与開始後のＡＶＰ濃度（正常値０．３－３．５ｐ

ｇ／ｍＬ）は、４．１ｐｇ／ｍＬ、５．７ｐｇ／ｍＬと増加傾向にあった。本症例の経

験とこれまでの報告から、小児心不全に対するトルバプタン投与法について考察する。 

[演題番号 3] 

先天性左室瘤の１例 

〇岡田 陽子、小垣 滋豊、高橋 邦彦、内川 俊毅、石井 良、髭野 亮太 

那波 伸敏、馬殿 洋樹、大薗 恵一 

大阪大学 小児科 

【はじめに】先天性左室瘤／憩室はまれな心筋疾患であり発生頻度０．０２％との報告

がある。合併症として心室性不整脈、塞栓症、心破裂、心不全、僧帽弁閉鎖不全が報告

されている。【症例】２歳男児。在胎３０週の胎児エコーで左室心尖部の壁の菲薄化を

指摘。在胎３７週３日に体重２６８４ｇ、Ａｐｇａｒ ｓｃｏｒｅ ８／９で出生。心

エコーでＬＶＥＦは５８％であり心尖部の瘤状拡大と壁運動の低下を認めた。カルベジ

ロールを開始し退院。生後８ヶ月にエナラプリル及びアスピリンを開始した。１歳時に

施行したＭＲＩではＬＶＥＦは５３％で、心尖部に約２０ｍｍの左室瘤と瘤の一部に５

ｍｍの憩室を認めた。心筋壁厚は最薄部位で約２ｍｍであり、瘤の一部に後期濃染像が

認められた。不整脈は認めていない。【まとめ】先天性左室瘤／憩室の１症例を経験し

た。現在心機能は保たれているが、心破裂や致死的不整脈の報告もあり、今後長期にわ

たり慎重な経過観察が必要である。 

 

 

[演題番号 4] 

心筋症症状を呈したＸｐ２１隣接遺伝子欠失症候群の一例 

〇家村 素史 1）、西野 裕 2）、富田 芳江 2）、神薗 淳司 2）、天本 正 2） 

須田 憲治 3）、市川 光太郎 2）、松石 豊次郎 3） 

1）久留米大学医学部 循環器病センター  2）北九州市立八幡病院小児救急センター  

3）久留米大学医学部 小児科 

隣接遺伝子欠失症候群は染色体異常により隣接する機能的に無関係な複数の遺伝子

が同時に障害されて起こる疾患群である。今回Ｘｐ２１上に存在するＤＭＤ（Ｄｕｃｈ

ｅｎｎｅ型筋ジストロフィー）からＣＹＢＢ（慢性肉芽腫症）までの欠失によるＸｐ２

１隣接遺伝子欠失症候群の女性例を経験した。【症例】１６歳女性。生後２１日より繰

り返す呼吸器感染症のため，頻回の入院加療を行っていた。 ６歳頃より易疲労感が出

現，９歳時，母親が拡張型心筋症を発症し，筋生検にて母子共に ＤＭＤキャリアと診

断した。１１歳時，心拡大を伴う易疲労感および頚部膿瘍のため，再度入院となった。

心エコーにて心機能は低下（ＬＶＤｄ６０ｍ，ＥＦ３８％）し，同時に心室性期外収縮

も頻発していた。好中球殺菌能検査にて慢性肉芽腫症と診断。同時に施行した染色体検



査にて４６， Ｘ， ｄｅｌ（Ｘ） （ｐ２１．１－ｐ２１．２）と欠失を確認した。

β遮断薬などで加療を行い軽快退院したが，症状の消退を繰り返しており現在も経過観

察中である。  

[演題番号 5] 

壊死性好酸球性心筋炎と考えられた一例 

〇武田 充人、山澤 弘州、武井 黄太、古川卓朗、上野 倫彦 

北海道大学大学院 小児発達医学分野 

 

【背景・目的】壊死性好酸球性心筋炎の小児例は極めてまれである。我々は致死的な経過

を辿り壊死性好酸球性心筋炎と考えられた一例を経験したので報告する。【症例】７歳男児。

アレルギー歴あり。Ａ型インフルエンザ罹患後２週間後から弛張熱を認めた。１７病日に

心エコーで心室中隔および左室前壁の無収縮、心電図上でＳＴ上昇を認めた。冠動脈造影

に異常なく、心筋生検にてリンパ球浸潤と心筋の断裂、浮腫を認めた。ステロイドを投与

したが改善なく、発症から２ヶ月の間に心室中隔および左室前壁が急速に菲薄化し、左室

形成術及びＬＶＡＤ装着としたが救命し得なかった。菲薄化心筋は心外膜側から中層に及

ぶ炎症細胞浸潤と線維化を認め、ステロイド投与後にもかかわらず好酸球が散在したこと

と、心筋梗塞に類似した特異な臨床経過により壊死性好酸球性心筋炎と考えられた。本疾

患は病初期のステロイド投与が奏功する可能性もあり、早期診断が重要である。 

 

 

[演題番号 6] 

左室周囲に著明な高輝度エコーと心嚢液貯留を認め，収縮性心膜炎との鑑別が

困難であった拘束型心筋症の１例 

〇安田 和志、早野 聡、三井 さやか、河井 悟、福見 大地、馬場 礼三 

あいち小児保健医療総合センター 循環器科 

 

症例は９歳男児．３歳時，前医で拘束型心筋症（ＲＣＭ）と診断．徐々に心不全増悪し，

９歳時には通学不能となり，呼吸困難増強にて前医に入院，その後当院に転院．胸部Ｘ線

ＣＴＲ ７３％，心電図は両心房負荷，ＳＴ異常を認め，ＢＮＰ ５７１４ｐｇ／ｍＬ．

心エコーで右房・左房の拡大が著明であったが，左室の拡大や壁肥厚，房室弁逆流は認め

ず．左室流入血流は拘束障害パターンを示し，左室周囲の高輝度エコー，心嚢液貯留が著

明．収縮性心膜炎（ＣＰ）との鑑別が必要であったが，組織ドップラーで拡張早期僧帽弁

輪速度は保たれているな，ＲＣＭよりもＣＰを示唆する所見も認めた．心カテを契機に接

合部調律となり，呼吸循環不全に陥った．一時的経静脈右房ペーシングにて一旦は快方に

向かうも，突然，房室ブロックから心停止に至った．蘇生術にて心拍再開したが循環不良

で，外科的に心嚢ドレナージ・心嚢液除去を行った．しかしその後も循環改善なく死亡し



た．剖検ではＣＰを示唆する心膜所見なく，ＲＣＭとして矛盾しない心筋細胞肥大や間質

線維化を認めた． 

 

[演題番号 7] 

Ｍｕｌｉｂｒｅｙ ｎａｎｉｓｍ家族例に対する心膜切除および心房中隔欠損

閉鎖術 

〇安原 潤、荒木 耕生、石崎 怜奈、小柳 喬幸、柴田 映道、河野 一樹     

前田 潤、福島 裕之、山岸 敬幸 

慶應義塾大学病院 小児科 

【背景】Ｍｕｌｉｂｒｅｙ ｎａｎｉｓｍ（ＭＵＬ）は低身長、特徴的顔貌、肝腫大、

眼合併症を主徴とする稀少な常染色体劣性遺伝病で、日本での報告例はない。心血管系

合併症として心膜硬化によるうっ血、心拍出量低下が報告されている。【症例】３歳女

児。身長７７．１ｃｍ（－４．６ＳＤ）、体重７．８ｋｇ（－３．４ＳＤ）。在胎４０週

２日、２２４４ｇで出生。心房中隔欠損（ＡＳＤ）を指摘。特徴的顔貌と家族歴からＭ

ＵＬと診断。下腿浮腫、頸静脈怒張、肝腫大が出現し、心エコーで心膜肥厚、両心房拡

大、心拍出量低下を認めて入院。ＭＵＬによる心膜硬化と診断した。兄も１歳時に同様

の症状を呈しＡＳＤ閉鎖術・心膜切開術により軽快しており、本患児にも心膜切除・Ａ

ＳＤ閉鎖術を行った。術後、うっ血所見と心拍出量は改善した。病理所見では心外膜組

織の増生と炎症細胞浸潤を認め、心外膜炎の合併が示唆された。【考察】ＭＵＬによる

心膜硬化は進行性であり、心外膜炎の合併による心膜の癒着が進行する前に、可及的広

範囲に心膜を切除することが肝要である。 

 

[演題番号 8] 

ＰＴＰＮ１１遺伝子ｐ．Ｑ５１０Ｅ変異を伴うＮｏｏｎａｎ症候群 ３例にお

ける心筋病変の検討 

〇菅本 健司 1）、小川 潔 1）、星野 健司 1）、菱谷 隆 1）、斎藤 千徳 1） 

 藤本 義隆 1）、大橋 博文 2）、清水 健司 2） 

埼玉県立小児医療センター 1）循環器科  2）遺伝科 

Ｎｏｏｎａｎ症候群（以下ＮＳ）の遺伝子変異としてＰＴＰＮ１１はＮＳの約４０％に

同定され、なかでもＰＴＰＮ１１ｐ．Ｑ５１０Ｅ変異（Ｇｌｎ５１０Ｇｌｕ）を伴うＮ

ＳではＨＣＭを全例で発症している。今回、われわれはＰＴＰＮ１１ｐ．Ｑ５１０Ｅ変

異を認めたＮＳの３例を経験した。これらの３例ではＨＣＭによるＬＶＯＴＳおよびＲ

ＶＯＴＳを新生児期から認めた。１例では心不全症状は軽度で経過したが、ＲＶＯＴＳ

の進行を認め４歳時に右室流出路心筋切除によるＲＶＯＴＳ解除術を行った。もう１例

ではＬＶＯＴＳは強くないがＲＶＯＴＳが強く心不全症状も強い。残りの１例はＬＶＯ

ＴＳ、ＲＶＯＴＳともに重度で強い心不全症状を呈していて、治療に難渋している。 



これら３例は同様にＰＴＰＮ１１ｐ．Ｑ５１０Ｅ変異を認めるＮＳでＨＯＣＭ、ＲＶＯ

ＴＳを合併しているが、心室流出路狭窄や心不全の重症度には大きな幅がある。自然歴

を踏まえた管理・治療が望まれる。 

[演題番号 9] 

αトロポミオシンの変異による家族性肥大型心筋症例 

〇山澤 弘州 1）、上野 倫彦 1）、武田 充人 1）、武井 黄太 1）、古川 卓朗 1） 

稲井 慶 2） 

1）北海道大学病院 小児科  2）東京女子医科大学心臓病センター 

 

【背景】肥大型心筋症において、突然死の１次予防としてのＩＣＤ植え込みは議論の余

地がある。【症例】肥大型心筋症家族例を経験した。長男は中学校入学時の心電図検診

にて左室肥大を指摘された。父方叔父に突然死の家族歴はあるが、症状もなく、運動制

限のみで経過観察していた。１８歳時、ランニング中に心室細動発作を起こし、ＩＣＤ

植え込みを施行した。遺伝子解析ではαトロポミオシンをコードするＴＰＭ１遺伝子に

Ａｌａ６３Ｖａｌの変異が見られた。次に三男は小学校入学時の心電図検診にて左室肥

大を指摘。ＭＲＩでは中隔を中心に遅延造影像を認めた。遺伝子解析では長男と同じ変

異を認めた。現在１２歳でＩＣＤ植え込みを予定している。【考察】三男はガイドライ

ン上直ちにＩＣＤ適応とはならないが、遺伝子解析結果は既報から本変異が予後不良の

変異である可能性を、ＭＲＩ遅延造影は近年注目される不整脈基質としての心筋線維化

が進行している可能性を示したためＩＣＤ適応と考えた。 

 

 

[演題番号 10] 

心筋トロポニンＩの遺伝子変異を認めた拘束型心筋症の双生児例 

〇上野 倫彦、武田 充人、山澤 弘州、武井 黄太、古川 卓朗 

北海道大学病院 小児科 

 

【背景】拘束型心筋症（ＲＣＭ）は稀で予後不良であるが、肥大型心筋症（ＨＣＭ）と

は同じスペクトラムの疾患で共通の原因遺伝子も報告されている。【症例】双胎第１子

の姉は５歳時に心拡大、心電図異常を認め心エコーで拡張障害を伴うＨＣＭと診断した。

１０才頃より労作時息切れが進行し、１１才時に心カテを施行、心係数（ＣＩ ： Ｌ

／ｍｉｎ／ｍ２）２．１、左室拡張末期圧（ＬＶＥＤＰ： ｍｍＨｇ） ２２であった。

第２子の妹は小学校の心電図検診で異常を指摘され姉と同様の診断となった。経過も同

様で１１歳時の心カテでは、ＣＩ １．９、ＬＶＥＤＰ ３０であった。病理所見で２

例とも心筋の錯綜配列や線維化がみられた。遺伝子解析にて心筋トロポニンＩ （ＴＮ

ＮＩ３）の変異（Ａｒｇ１９２Ｃｙｓ）が認められた。両親には変異は認めなかった。



【まとめ】本姉妹にはＴＮＮＩ３変異を認めたが、同部位の変異がＲＣＭの家族例に報

告されており、臨床所見、遺伝子解析結果も踏まえ、ＲＣＭとして今後心臓移植も念頭

に置いた管理、経過観察が必要と考えた。 

[演題番号 11] 

ＶＳＤ閉鎖およびβｂｌｏｃｋｅｒ等の薬物治療と睡眠時無呼吸に対するＨＯ

Ｔで心機能が改善したＶＳＤ合併乳児拡張型心筋症の１例 

〇平野 恭悠、村上 洋介、和田 翔、藤野 光洋、小澤 有希、江原 英治 

大阪市立総合医療センター 小児循環器内科 

 

症例は２か月，女児．父ＭＳ，ＶＳＤ．１か月時，体重増加不良を指摘．２か月時，哺乳

不良，多呼吸，心拡大認め，心不全疑いで入院．ＵＣＧ：ＶＳＤ（２），ＰＨ，ｐａｒａｃ

ｈｕｔｅ ＭＶ，ＥＦ０．２５．薬剤治療も心機能改善なし．代謝系異常はなし．３か月

時，心臓カテーテル検査．ＬＶＥＤＶ２９６ ％ ｏｆ Ｎ，ＬＶＥＦ２２％．ＲＶＥＤ

Ｖ２１６％ ｏｆ Ｎ，ＲＶＥＦ３２％．Ｑｐ／Ｑｓ ３．１２，Ｐｐ／Ｐｓ１．０，Ｐ

ＡＲ ４．７ｕ・ｍ２，ＣＩ２．２Ｌ／ｍｉｎ／ｍ２．冠動脈起始異常（－）．ＰＡＢ施行

も心不全改善せず，ＶＳＤ閉鎖術．４２日間ＩＣＵ管理．睡眠時無呼吸が出現しＰＳＧ施

行し，ＡＨＩ１９．２回／ｈｒの中枢性無呼吸と診断．夜間ＨＯＴ導入し， ８か月時退

院．夜間ＨＯＴ開始で睡眠時無呼吸が改善．βｂｌｏｃｋｅｒ等の薬物治療でＢＮＰが正

常化．ＥＦも改善し現在６０％．ＶＳＤ閉鎖，βｂｌｏｃｋｅｒ等の薬物治療と睡眠時無

呼吸に対するＨＯＴにより心機能が改善したＶＳＤを合併した乳児拡張型心筋症の１例を

報告する． 

 

 

[演題番号 12] 

大動脈縮窄症に合併した乳児期早期二次性拡張型心筋症の検討 

〇加藤 温子、満下 紀江、金 成海、小野 安生 

静岡県立こども病院 循環器科 

 

【背景】大動脈縮窄症に合併する二次性の拡張型心筋症は稀である。初診時に心エコー上

左室内腔の著明な拡大及び左室心収縮能の低下を認めた症例５例をまとめて報告する。【結

果】出生体重は３３２４±３６７ｇ、男：女比は３：２であった。初診時ＥＦは３７．２

±８．２％、左室拡張末期径は１２８．８±２１．４％Ｎ、左室Ｔｅｉ－ｉｎｄｅｘは０．

６４±０．１２であった。左室後壁拡張期径は１４９±４９％Ｎであった。単純型大動脈

縮窄症の症例は３例で、動脈管が閉塞していた症例は３例認めた。初診時日齢は１０日以

内が３例で、手術翌日に左室のＥＦが６０％以上に戻ったが、新生児期を越えて受診とな

った２例は、解除後も左室収縮能はすぐに回復せず、エナラプリル、カルベジロール投与



を開始し、術後約２ヶ月で正常化した。【結論】大動脈縮窄で拡張型心筋症を呈した場合、

術後心機能は回復するが、治療の遅れにより改善に必要な期間は延長する傾向にあった。 

 

[演題番号 13] 

心臓再同期療法が著効した拡張型心筋症男児例における遠隔期での心機能評価

〇石井 卓、渡邊 智博、佐塚 真帆、細川 奨、西山 光則、土井 庄三郎 

東京医科歯科大学医学部附属病院 小児科 

【背景】小児に対する心臓再同期療法ＣＲＴの遠隔期予後に関する報告は極め

て少ない。今回、ＣＲＴ導入後３年６か月が経過した児の心機能について検討

した。【症例】４歳、男児【経過】生後５か月時に特発性拡張型心筋症ＤＣＭと

診断され薬物治療を開始。その後も心不全症状は持続し、ＢＮＰは１０００ｐ

ｇ／ｍｌ前後で推移。左室壁運動のｄｙｓｓｙｎｃｈｒｏｎｙが顕著であった

ため１歳４か月時にＣＲＴを導入。ＣＲＴ開始後、心不全症状は速やかに消失。

１０か月後にはＢＮＰ値、体重は正常化。ＣＲＴ開始後３年６か月時、ＣＲＴ

下でのエコーでは左室内腔径、左室壁厚、心機能はいずれも正常、左心室内ｄ

ｙｓｓｙｎｃｈｒｏｎｙなし。ＣＲＴを止めた状態では、心電図上、完全左脚

ブロックでＱＲＳ幅１２０ｍｓ、エコー上、収縮能は著変がｒａｄｉａｌ ｓ

ｔｒａｉｎで左室前側壁の収縮ｐｅａｋが軽度遅延。【考察】ＣＲＴにより心機

能・心室壁厚は正常化したが左室内伝導障害は残存しており、本症例が左室内

伝導障害を原因とするＤＣＭであった可能性が示唆された。 

 

[演題番号 14] 

Ｎａｒｒｏｗ ＱＲＳな拡張型心筋症に対して心臓再同期療法が有効であった

１例 

〇寺澤 厚志 1）、桑原 直樹 1）、面家 健太郎 1）、後藤 浩子 1）、桑原 尚志 1） 

小嶋 愛 2）、岩田 祐輔 2）、竹内 敬昌 2） 

岐阜県総合医療センター 1）小児循環器内科  2）小児心臓外科 

【症例】初診時８ヶ月の女児。７ヶ月時より体重減少・活気不良のため近医でフォロー

されていたが、心拡大・心不全のため紹介受診。拡張型心筋症を疑い、心不全治療を行

った。全身状態の改善に伴いカテコラミンを漸減し、内服の利尿薬、ＡＲＢ、ＡＣＥ－

Ｉを併用し、βブロッカーを導入したが、入院１ヶ月半の時点で心不全増悪しカテコラ

ミン再開。カテコラミンからの離脱困難であった。心電図上ＱＲＳはｎａｒｒｏｗであ

ったが、エコーにて部分的なｄｙｓｓｙｎｃｈｒｏｎｙを認め、心臓再同期療法（ＣＲ

Ｔ）適応と判断。入院２ヶ月でＣＲＴ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎを施行した。術後カ

テコラミンを漸減中止、βブロッカーを漸増し、退院となった。１歳５ヶ月現在、ＣＴ

Ｒ５７％、ＬＶＤｄ１２４％Ｎ、ＥＦ５０％、ＢＮＰ８．２ｐｇ／ｍｌで、心不全症状



は認めない。【考察】Ｎａｒｒｏｗ ＱＲＳであっても、ｓｐｋｅｃｋｌｅ ｔｒａｃ

ｋｉｎｇ法によるｒａｄｉａｌ ｓｔｒａｉｎにてｄｙｓｓｙｎｃｈｒｏｎｙを認め

る場合には、ＣＲＴが有効と考えられた。  

[演題番号 15] 

１０歳未満の小児に対する国内心臓移植第１例目の経験 

〇髭野 亮太、高橋 邦彦、石井 良、内川 俊毅、岡田 陽子、那波 伸敏 

 馬殿 洋樹、杉田 亮、小澤 秀登、井手 春樹、平 将生、上野 高義 

福嶌 教偉、澤 芳樹、小垣 滋豊、大薗 恵一 

大阪大学医学部 医学系研究科小児科 

 

【症例】１０歳未満、１５ｋｇ以下の女児【病歴】多呼吸、体重増加不良を契機に拡張型

心筋症と診断。急性期心不全治療後にカテコラミンから離脱したものの退院できず、移植

登録をしてＳｔａｔｕｓ２で待機していた。【経過】２０１２年６月、６歳未満のドナーか

らの心移植術（手術時間 ４時間２７分、阻血時間 １時間２９分）が施行された。術後

経過良好で２日目に抜管。免疫抑制薬は、ステロイド（メチルプレドニゾロン、プレドニ

ゾロン）、バシリキシマブ、ミコフェノル酸モフェチル、タクロリムスを使用。移植後２週

間は毎日心エコーにて移植心を観察。移植後２週、１カ月、２カ月に心筋生検を行い、拒

絶所見のないことを確認。病棟内を自由に歩き回るまで回復した。【まとめ】本邦初の６歳

未満のドナーから１０歳未満の小児への心臓移植を経験した。周術期管理の検証とともに、

今後の内科的移植後管理を慎重に行なう予定である。 

 

[演題番号 16] 

渡航心臓移植を目的とした小児症例に対する成人用ＮＣＶＣ ＬＶＡＳ補助人工心臓

の使用経験 

〇小林 俊樹、葭葉 茂樹、小島 拓朗、桝岡 歩、鈴木 孝明、加藤木 利行 

埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科 

【目的】海外渡航移植を希望した拡張型心筋症の末期心不全小児症例５例に、成人用Ｎ

ＣＶＣ ＬＶＡＳ補助人工心臓を装着し渡航移植を試みたのでその経験を報告する。

【症例及び結果】年齢は３－１４歳、体重は１６．２－５３ｋｇ、女児３名、男児２名。

５例とも海外移植施設には無事到着。４例は移植を受け帰国し現在も生存中。しかし他

の１名は海外待機中にポンプをドイツ製に変更し、その後に脳梗塞を合併、心臓移植適

応外症例と判定され帰国し、数ヶ月後に死亡。【考案及び結語】人工心臓を装着された

症例の海外渡航は血行動態が極めて安定しており安全であった。しかし、２０ｋｇを切

った体重の症例ではポンプの１回拍出量が減りポンプ内の血栓形成を誘発する。それを

予防するための成人とは異なった駆動条件の設定が必要とされた。またＬＯＳによる臓

器不全を合併する前に装着することが最も重要であった。１５ｋｇを切った小児症例で



は、小児用補助心臓でなければ補助は困難と考えられた。 

 

 

[演題番号 17] 

小児重症心不全患者対する補助人工心臓の使用経験と課題 

〇小垣 滋豊 1）、平 将生 2）、高橋 邦彦 1）、内川 俊毅 1）、髭野 亮太 1） 

石井 良 1）、市森 裕章 1）、藪下 陽子 1）、那波 伸敏 1）、馬殿 洋樹 1） 

井手 春樹 2）、小澤 秀登 2）、上野 高義 2）、福嶌 教偉 2）、澤 芳樹 2） 

大薗 恵一 1） 

大阪大学大学院医学系研究科 1）小児科 2）心臓血管外科 

【はじめに】あらゆる内科的治療に反応しない重症心不全に対し、補助人工心臓（ＶＡ

Ｄ）をブリッジとして心臓移植へつなぐ選択肢がある。しかし日本では小児用ＶＡＤの

治験が始まったばかりで、成人用ＶＡＤを工夫して使用するしかないのが現状である。 

【症例】２０１０年７月以降、小児重症心不全５症例でＶＡＤ管理を行なった。原疾患

はＤＣＭ２例、ＲＣＭ、ｄＨＣＭ、劇症型心筋炎各１例。ＶＡＤ導入年齢５～１３歳、

体重１６～４２ｋｇ。ＮｉｐｒｏＬＶＡＤ２例、遠心ポンプによるＢｉＶＡＤ２例、Ｈ

ＶＡＤによるＢｉＶＡＤ１例。平均補助期間２１２日で、２例死亡、心臓移植登録Ｓｔ

ａｔｕｓ１が２例、Ｓｔａｔｕｓ３が１例である。血栓塞栓症、感染症、送脱血管の位

置変動などが課題であった。【まとめ】小児に対する成人用ＶＡＤの使用により循環維

持はかろうじて可能であるが、合併症の頻度は高く管理に難渋する。長期使用可能な合

併症の少ない小児用ＶＡＤの導入が望まれる。  

 

[演題番号 18] 

血漿交換療法を行うことで体外式補助循環を離脱できた小児拡張型心筋症の１

例 

〇小泉 敬一 1）、長谷部 洋平 1）、喜瀬 広亮 1）、戸田 孝子 1）、松田 兼一 2） 

杉田 完爾 1）星合 美奈子 1） 

山梨大学医学部  1）小児科  2）救急集中治療医学講座 

【はじめに】拡張型心筋症（ＤＣＭ）の病因に抗心筋自己抗体の関与が報告されている。

当院では小児ＤＣＭに対し抗心筋抗体除去を目的に血漿交換療法（ＰＥ）を施行し、そ

の有効性を報告してきた。今回、心原性ショックのためＰＣＰＳを必要としたＤＣＭに

ＰＥを施行する事で救命できたので報告する。【症例】２歳時にＤＣＭと診断され内科

的治療が行われた。１３歳時に心不全症状が急速に悪化したため心移植登録を計画した。

しかし、心原性ショックに伴う多臓器不全を生じたため、救命を目的にＰＣＰＳを装着

した。児は体重が１８ｋｇでＬＶＡＤの適応がなく、抗心抗体が陽性であっためＰＥを

選択した。ＰＥを連日２日間行うことで心収縮は改善し、ＰＣＰＳを開始３日目に離脱



することができた。【結語】小児でＬＶＡＤを装着させ救命できる症例は限られている。

ＰＣＰＳを併用したＰＥは、ＤＣＭに伴う心原性ショックの際に救命処置として有用で

あると考えられた。 

[演題番号 19] 

補助循環管理を要した重症の拡張型心筋症に対して、血漿交換療法が有効と考

えられた乳児症例 

〇岡田 広、水城 直人、新津 健裕、今井 一徳、池山 貴也、齊藤 修 

清水 直樹、大木 寛生、三浦 大、澁谷 和彦、厚美 直孝、寺田 正次 

東京都立小児総合医療センター 集中治療科 

【はじめに】小児期の拡張型心筋症（ＤＣＭ）に対する長期戦略として、臓器移植や人

工心臓などの治療法が整備されつつあるが、急性発症時や増悪時における治療の選択肢

や適応は、非常に限られている。乳児期ＤＣＭに対して補助循環（ＥＣＭＯ）を導入し、

血漿交換療法（ＰＥ）の併用で離脱可能となった症例を報告する。【症例】６カ月女児。

チアノーゼ、循環不全のため前医入院。処置時に心室細動が出現し蘇生下で当院へ転院。

直ちにＥＣＭＯを導入し、心エコー所見からＤＣＭが疑われた。左室機能は改善なく経

過し、導入５日から計６日間のＰＥ（１単位／ｋｇ／日）を施行。徐々に左室収縮は改

善を認め、導入１２日にＥＣＭＯから離脱した。【考察】ＤＣＭの原因として抗心筋自

己抗体の存在が示唆され、抗体除去目的のＰＥの有効性が報告されており、本例でも左

室機能の改善を経験した。ＤＣＭにおけるＥＣＭＯ導入と離脱、さらには臓器移植等へ

向かう長期戦略の一環としてのＰＥについて検討する。 

 

 

[演題番号 20] 

Ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｖｅ ｐｈｙｓｉｏｌｏｇｙを呈した小児特発性心筋症の

１例 

〇小田切 徹州、佐藤 誠、鈴木 浩、早坂 清 

山形大学医学部 小児科 

【はじめに】特発性心筋症は原因不明の心筋疾患と定義され，肥大型、拡張型，拘束型

の３つに分類される一方，明確な分類が困難な例もある．今回，ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｖ

ｅ ｐｈｙｓｉｏｌｏｇｙの所見を呈した１例を経験したので報告する．【症例】７歳

の男児．呼吸器感染を繰り返し，５歳までに８回の入院歴があった．肥満，低身長，側

弯，軽度の発達遅延があり，他院で経過観察されていた．小学１年の心電図検診で異常

を指摘され前医で心筋疾患を疑われていた．胸部Ｘ線でＣＴＲ ５５％，心電図はＣＲ

ＢＢＢで，ＢＮＰ値は３５５．２ｐｇ／ｍＬ．心エコー図では著明な左房拡大，左室の

中等度拡張障害と左室肥大を認めた．ＲＣＭあるいはＨＣＭ ｗｉｔｈ ｒｅｓｔｒｉ

ｃｔｉｖｅ ｐｈｙｓｉｏｌｏｇｙと考え，抗凝固薬と抗血小板薬を開始した．心カテ



では軽度の肺高血圧と肺動脈楔入圧と左室拡張末期圧の上昇を認めた．  

【結語】小児では稀とされるＲＣＭ／ＨＣＭ ｗｉｔｈ ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｖｅ ｐ

ｈｙｓｉｏｌｏｇｙの１例を報告した．  

[演題番号 21] 

部活動中に心停止を来した学校心電図検診では検出されなかった肥大型心筋症

の１例 

〇小西 恭子 1）、渡部 竜助 1）、高橋 由博 1）、山本 英一 1）、檜垣 高史 2） 

石井 榮一 2） 

1)愛媛県立中央病院 小児科  2）愛媛大学医学部 小児科 

【背景】肥大型心筋症（以下ＨＣＭ）は学校心電図検診で偶然発見されることが多いが、

中には、５～１０％程度、心電図正常例がみられることがある。心電図が正常なＨＣＭ

は予後良好な症例が多いとされてきたが、今回我々は、中学校１年生の学校心電図では

異常を指摘できず、１年後、部活動中に心停止を来したＨＣＭの症例を経験したので、

報告する。【症例】１３歳男児。父、祖母が肥大型心筋症で、父が４０歳台で突然死し

ていた。家族歴から児も近医で心エコー検査、心電図検査などを定期的に受けていたが、

異常がなく、小学校入学前にフォロー中止となっていた。小学校１年生、中学校１年生

時の心電図検診では異常を認めなかった。中学校２年生の６月、剣道の練習中に、心停

止となり、バイスタンダーによるＣＰＲと学校設置のＡＥＤにて蘇生され、当院に救急

搬入。脳低体温療法など施行後、意識回復は良好。その後ＩＣＤ植え込み施行し、退院。

【考案】ＨＣＭの家族歴がある小児は、繰り返し、心エコー、心電図検査を施行して注

意深く経過観察する必要がある。 

 

[演題番号 22] 

三尖弁形成異常を伴わずＣｉｒｃｕｌａｒ ｓｈｕｎｔの血行動態を呈した成

熟児の１例 

〇中川 直美、鎌田 政博、石口 由希子 

広島市立広島市民病院 循環器小児科 

症例：ＧＡ３０週、右心系拡大、ＴＲを認めＥｂｓｔｅｉｎ類縁疾患と診断。ＧＡ３１

週当院紹介。ＲＶ菲薄化し収縮なし、Ｐ弁開放なし。ＴＶ形成異常なし。中等度ＴＲ／

ＰＲ→Ｃｉｒｃｕｌａｒ ｓｈｕｎｔ形成。ＧＡ３７週ＣＴＡＲ拡大し帝切。体重３１

１０ｇ、ＡＳ５／９。心エコーは胎児診断同様でＰＦＯは右左短絡のみ（ＳｐＯ２ ８

２％）。ＴＶ／ＰＶ開放時間５０／７０ｍ秒。ミルリノン，カテコラミン開始。Ｒｐ低

下に伴いＲＶ収縮出現、ＴＲ減少。日齢４ＰＦＯは左右短絡優位。日齢１６ＰＤＡ閉鎖。

ＳｐＯ２ ９５％と上昇。現在ＲＶの菲薄化、収縮能、ＴＲは改善。軽度ＬＶ機能低下

（ＥＦ５０％）。β－Ｂｌｏｃｋｅｒ内服中。考察：周産期にｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ Ｐ

Ａの病態を呈する疾患としては、高度ＴＶ機能不全、ＲＶ機能不全を伴った未熟児など



の報告がある。本例は成熟児だが高度のＲＶ不全を呈し、ｆＰＡ類似の病態を呈してい

た。出生後ＬＶ機能の低下も顕性化。胎児期心筋炎などの心筋障害が優位心室（ＲＶ）

主体に出現したものと推測された。  

[演題番号 23] 

成人期まで生存した原発性心内膜線維弾性症（ｐｒｉｍａｒｙ ＥＦＥ）の臨

床経過 

〇原田 元、朝貝 省史、稲井 慶、島田 衣里子、篠原 徳子、富松 宏文 

中西 敏雄、 

東京女子医科大学病院 循環器小児科 

心内膜線維弾性症（ＥＦＥ）は心内膜の弾性線維と膠原線維が著明に増生し、びまん

性に心内膜が肥厚する疾患である。比較的稀な疾患であり、新生児期乳児期早期に重篤

な心不全を呈し、予後不良であるため成人例の報告は少ない。幼児期発症のＥＦＥで成

人まで生存した症例を経験したため報告する。【症例】４７歳女性。妊娠分娩歴に異常

なく、家族歴に心疾患や突然死なし。２歳時に心拡大を指摘、心筋生検でＥＦＥと診断

された。以後利尿剤、ジゴキシン内服で心拡大は改善（ＣＴＲ２歳時８７％、１０歳時

６１％）し心不全症状も改善した。中学以降は運動制限なく経過した。２３歳時に女児

を出産したが心不全の増悪はなかった。３９歳時心房細動を認め、この頃から心不全が

再び進行、入退院を繰り返すようになった。４４歳時ＶＴを認めアミオダロン内服を開

始。その後も心拡張不全が増悪、４７歳時に突然の心肺停止で永眠された。文献的検討

も加えて報告する。 

 

 

[演題番号 24] 

乳児期に脳梗塞で発症しｃａｒｄｉａｃ ｈｅｍａｎｇｉｏｍａと診断された

１例 

〇永峯 宏樹 1）、中釜 悠 1）、佐々木 瞳 1）、小野 博 1）、金子 正英 1）、三崎 泰志 1）

金子 幸裕 2）、平田 康隆 2）、阿知和郁也 2）、森下 寛之 2）、賀藤 均 1） 

国立成育医療研究センター 1）循環器科 2）心臓血管外科 

心内膜線維弾性症（ＥＦＥ）は心内膜の弾性線維と膠原線維が著明に増生し、びまん性

に心内膜が肥厚する疾患である。比較的稀な疾患であり、新生児期乳児期早期に重篤な

心不全を呈し、予後不良であるため成人例の報告は少ない。幼児期発症のＥＦＥで成人

まで生存した症例を経験したため報告する。【症例】４７歳女性。妊娠分娩歴に異常な

く、家族歴に心疾患や突然死なし。２歳時に心拡大を指摘、心筋生検でＥＦＥと診断さ

れた。以後利尿剤、ジゴキシン内服で心拡大は改善（ＣＴＲ２歳時８７％、１０歳時６

１％）し心不全症状も改善した。中学以降は運動制限なく経過した。２３歳時に女児を

出産したが心不全の増悪はなかった。３９歳時心房細動を認め、この頃から心不全が再



び進行、入退院を繰り返すようになった。４４歳時ＶＴを認めアミオダロン内服を開始。

その後も心拡張不全が増悪、４７歳時に突然の心肺停止で永眠された。文献的検討も加

えて報告する。 

[演題番号 25] 

促進型心室調律により急性増悪したＢａｒｔｈ症候群の１例 

〇塚田 正範、阿部 忠朗、坂口 平馬、小森 暁子、北野 正尚、黒崎 健一 

津田 悦子 

国立循環器病研究センター 小児循環器科 

Ｂａｒｔｈ症候群（ＢＴＨＳ）は左室心筋緻密化障害（ＬＶＮＣ）、拡張型心筋症など

の心筋疾患を伴い、心室性不整脈を発生することがある。促進型心室調律（ＡＩＶＲ）

により急性増悪した症例を経験したので報告する。日齢２に左室駆出率（ＬＶＥＦ）４

４％、ＢＮＰ ９５０ｐｇ／ｍｌと高く紹介された男児。ＬＶＮＣ、好中球減少、尿中

メチルグルタコン酸上昇から、ＢＴＨＳと診断した。ＴＡＺ遺伝子変異陰性だった。エ

ナラプリル、カルベジロールの内服を行った。生後４か月時、哺乳時の多汗、顔色不良

を認め、心電図ではｗｉｄｅ ＱＲＳ ｔａｃｈｙｃａｒｄｉａを認め、ＡＩＶＲと診

断した。心エコーではＬＶＥＦ ２２％と低下し、ＢＮＰは１５３３ｐｇ／ｍｌと上昇、

ＡＩＶＲでは循環を維持できなかった。鎮静、ソタロール、アミオダロン投与を行った

が、ＡＩＶＲをコントロールすることができず、５か月時に死亡した。基礎心疾患のな

いＡＩＶＲは良性の不整脈といわれているが、ＢＴＨＳでは重症化する可能性があり、

管理の際に注意が必要である。  

 

[演題番号 26] 

２００９年に流行したＨ１Ｎ１インフルエンザは心機能にどのような影響を及

ぼしたか？ 

〇原田 健二 

はらだ小児科医院 小児科 

【背景】２００９年に流行したＨ１Ｎ１インフルエンザは従来の季節型に比較し心筋炎

／心不全発症例の頻度が高いと考えられたが、はたして、Ｈ１Ｎ１インフルエンザは心

臓にどのような影響をもたらしたであろうか。本研究はＨ１Ｎ１インフルエンザと２０

１０－２０１１年に流行したＡ香港型インフルエンザにおける心機能を比較した。 

方法：６歳以上のＨ１Ｎ１インフルエンザ、Ａ香港インフルエンザおよびコントロール

に、心エコーから求めた心機能のパラメータを比較した。【結果】コントロール、Ａ香

港インフルエンザに比し、Ｈ１Ｎ１インフルエンザ群におけるｍｙｏｃａｒｄｉａｌ 

ｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅ ｉｎｄｅｘは有意に高値であったが、回復期のＭＰＩは有意

差を認めなかった。結語：Ｈ１Ｎ１インフルエンザ急性期は一過性の”ｒｅｄｕｃｅｄ 

ｃａｒｄｉａｃ ｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅ”の状態であることが示唆された。本研究結



果は、いまだ経験したことのない新たな新型インフルエンザ（強毒性）が流行した際の

基礎データとなる。 

 

[演題番号 27] 

一過性の心筋肥厚及び僧帽弁逆流（ＭＲ）による循環不全を反復した１例 

〇石塚 潤、林 知宏、澤田 真理子、荻野 佳代、渡部 晋一、脇 研自 

新垣 義夫、佐野 薫 

倉敷中央病院 小児科 

 

【症例】在胎２８週２日、６５５ｇで出生した双胎間輸血症候群の供血児。出生直後か

ら人工呼吸管理を継続していた。日齢９より換気不全・低酸素血症のｃｏｎｔｒｏｌが

困難で、日齢１１よりステロイド投与を行っていた。日齢３１の抜管後に、左室壁肥厚

と重度ＭＲを認め、循環不全を来した。完全鎮静下に人工呼吸管理、各種循環作動薬、

腹膜透析を行い、ＭＲは改善した。日齢４３に再度抜管したところ、同様のＭＲ・循環

不全を来たした。同様の治療を行い、ＭＲは改善し、日齢６１にステロイドの投与を中

止した。日齢１００に抜管したところ、ＭＲは認めなかった。ＨＯＴを導入し、日齢１

７７に退院した。【まとめ】慢性肺疾患に対する長期ステロイド投与中に抜管を契機と

して、心筋肥厚・重度ＭＲを認め、循環不全を反復した。ステロイド中止後に心筋肥厚

は改善し、その後の抜管ではＭＲの再燃はない。【結語】新生児期における長期ステロ

イド投与は本症例のような心筋障害をきたす可能性があり、漫然とステロイド投与をす

べきではない。 

 

 

[演題番号 28] 

伊藤白斑に合併した心室中隔欠損症が術後に拡張型心筋症に進展した男児例 

〇橋本 郁夫 1）、柴田 幸 1）、中川 裕康 1）、舌野 陽子 1）、金田 尚 1）、野村 佳弘 1） 

廣野 恵一 1）、市田 蕗子 2） 

1）富山市民病院 小児科  2）富山大学 小児科 

 

伊藤白斑は１９５２年に無色性色素失調症として報告され、皮膚症状以外に中枢神経異

常、眼異常、骨格筋異常などの多彩な臨床症状を示す神経皮膚症候群の一つである。 

症例は現在１３歳男児。 生直後より心雑音を認め心エコーにて右胸心と心室中隔欠損

（膜様部）と診断された。また体幹四肢の色素脱失の皮膚所見、発育発達遅滞、痙攣症

状より伊藤白斑と診断された。１才３ヶ月時に富山医科薬科大学にて心内修復術が施行

された。しかし、術後も心拡大の改善なく経過し２歳時拡張型心筋症と診断されロサル

タンの内服が開始となった。その後、心拡大を認めるも１３歳現在心機能の悪化無く経



過している。伊藤白斑に心室中隔欠損が合併する頻度は１％以下と低くかつ拡張型心筋

症様の経過を示した例の報告はなく希な例と思われる。 

 

[演題番号 29] 

心尖部肥大型心筋症が疑われたサッカー少年の１例 

〇海老島 宏典、津田 悦子、宮崎 文、大内 秀雄、山田 修、白石 公 

国立循環器病研究センター 小児循環器科 

 

【緒言】心筋症は若年スポーツ選手の非外傷性突然死因４０％に相当するが、肥大型心筋

症と運動負荷に伴う心臓肥大の鑑別に苦慮することがある。我々が経験した心尖部肥大型

心筋症 （ｇｒａｙ ｚｏｎｅ）の一例を報告する。【症例】１５歳男児、家族歴・既往歴

に特記すべきことなし。サッカーユースチームに所属していた。サッカー練習中の数分間

の失神発作を契機に、心電図異常と心尖部心筋の肥大を指摘され、当院を受診した。心電

図でＶ３－５のｇｉａｎｔ ｎｅｇａｔｉｖｅ Ｔ波を認めた。経胸壁心エコーで左室心

尖部に心筋壁の肥厚があり、心筋生検では心筋細胞の肥大、異常分岐および配列の異常を

みとめた。若年発症の心尖部肥大型心筋症が否定できず運動禁止にて外来経過観察を行っ

た。３ヶ月後心電図で陰性Ｔ波は改善していた。運動制限によりＬＶＨの改善した症例で

は運動を再開した報告もあるが、本症では軽度な運動のみ可とし、経過観察中である。 

 

 

[演題番号 30] 

幼児期までに診断された左室緻密化障害症例の臨床像 

〇直井 和之、矢内 俊、池原 聡、高月 晋一、中山 智孝、松裏 裕行、佐地 勉 

東邦大学医療センター大森病院 小児科 

 

【目的】幼児期までに診断された左室心筋緻密化障害（ＬＶＮＣ）症例の臨床像を明ら

かにする。【方法】ＬＶＮＣと診断された症例の臨床像を後方視的に検討した。【結果】

症例は１０名（男／女＝７／３）、診断時年齢は１０ヶ月（日齢１５～３歳１１ヶ月）、

観察年数は３年１０ヶ月（１ヶ月～７年１ヶ月）。診断契機は心不全：２名、先天性心

疾患の経過観察中：３名、川崎病の経過観察中：２名、心雑音精査：３名。診断時のＣ

ＴＲ ５６％（４９～６２％）、ＬＶＥＦ ６６％（３２～７４％）、ＢＮＰ ５４．３

ｐｇ／ｍｌ（＜４～７４４５．９ｐｇ／ｍｌ）。心不全で発症した２症例のうち１例は

硝酸薬や利尿薬等の急性期治療にて重度心不全が改善し、カルベジロール等の内服加療

で外来経過観察中。残りの１例は心不全増悪のため、診断後５ヶ月で死亡。他の８症例

は現在まで心不全や不整脈、塞栓症の出現なし。【結論】心不全で発症した乳幼児例の

生命予後は悪い。 



 

 

 

[演題番号 31] 

学校心臓検診で発見された拘束型心筋症の 1例 

〇大熊洋美、住友直方、川口忠恭、西村佑美、野村亜希子、阿部百合子、中村隆広、福

原淳示、市川理恵、松村昌治、宮下理夫、神山 浩、鮎沢 衛、岡田知雄、麦島秀雄 

日本大学医学部小児科学系 小児科学分野 

 

6歳の男児。特に既往歴なし。学校心臓検診の省略４誘導心電図でV6のST低下により抽

出され、２次検診の12誘導心電図と心エコーにも異常があり、精査目的に受診した。聴

診上、奔馬調律は明らかでなく、その他身体所見にも異常なかったが、ダブルマスター

負荷心電図でST-T異常の悪化を認め、心エコーで両房拡大、拡張障害、左室心筋の一部

肥厚を認めた。心臓カテーテル検査を行ない、左室拡張末期圧の上昇、肺動脈楔入圧上

昇、肺血管抵抗上昇を認め、心筋生検の結果と合わせて拘束型心筋症（RCM）と診断し、

経過観察中である。 小児のRCMは稀少かつ予後不良であり、その管理方法について検討

する。 
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