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拡張相肥大型心筋症の病態研究―特発性拡張型心筋症との病態比較
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要
・
旨 : 目的 :拡張相肥大型心筋症 (D  H CM ) の東京都と周辺地域における発生頻度と臨床病態,

特に重症化要因を明らかにする

方法と結果 i東京都内および近県の循環器専門112施設にアンケー ト調査を行い, 32施設より計83例

の D H C M の症例報告を得た 平成15年度と16年度に東京都に提出された特殊疾病臨床調査個人票で

D H C M と認定された14症例を加え合計97例の D H CM の病態を検討した 左室流出路狭窄の右無と

生死の確認が行われている64例中, 死亡例の報告は13例 (20 3% ) であり, 非閉塞性肥大型心筋症

(H N C M ) 56例中の死亡例は8 例 (14 3% ), 閉塞性肥大型心筋症 (H O CM ) 8 例中の死亡例は5例

(62 5% ) であ りH O CM か らD  H CM に移行 した例で死亡率が高かった (P< 0 01) 基礎疾息の

H CM の診断年齢は40 4歳, 拡張相への移行を診断した年齢は53 2歳でありH CM からD  H C M への

移行には平均12 8年かかると推定される 突然死や心筋症の家族歴のある息者群の H CM 診断年齢は

32 8歳, 一方家族歴のない息者詐でのH C M 診断年齢は43 1歳であり, 家族歴のある患者群で診断年

齢が低い傾向を示した (p
= 0 065) その後の病態の進行は家族歴のある息者群のほうが緩慢であり,

拡張相移行年齢は家族歴のある息者群で48 7歳, 家族歴のない息者群で52 0歳と差を認めなかった

D H CM 群を基礎疾息の H CM が初めて診断された年齢によって4 群に分類し, 拡張相移行までの年

数を比較すると, 高齢で H CM と診断された例は拡張相への移行が早いことが示された
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