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心筋症の定義と分類

・ 心筋疾患は、臨床的に、弁膜症・高血圧など心筋因子以
外の原因がなく、心筋そのものの障害により心機能異常を
きたす疾患で、多様な疾患群を含んでいる。

・ 心筋症の定義と分類についての見解は変化しており，日
米欧それぞれの分類が一定していないのが現状。また，用
語の使用方法もまちまちである．



心筋症診療ガイドライン（JCS 2018年改訂版）



つまり、

原発性心筋症は、

主として遺伝子異常を背景として発生する（原因不明の）心筋疾患であ
り、
表現型として4つに分類される（HCM,DCM,RCM,ARVC）。
※オーバーラップしうる。

二次性心筋症を除外することで診断される。
（遺伝子検査は一般診療においては行われない）

現在の考え方



拡張型心筋症（dilated cardiomyopathy; DCM）

基本病態
2005年 厚生労働省 特発性心筋症調査研究班 「心筋症診断の手引きとその解説」

拡張型心筋症（DCM）は，「（1）左室のびまん性収縮障害と（2）左室拡大
を特徴とする疾患群」と定義される. 

診断の確定には，基礎疾患ないし全身性の異常に続発し類似した病態
を示す「二次性（特定）心筋症」を除外する．
※ESCの分類でも，拡張型心筋症は，「左室拡大と左室収縮能障害を特徴とし，びま

ん性の収縮障害を引き起こしうる異常な負荷状況（高血圧や弁膜症）および冠動脈
疾患の合併がない疾患群」と定義されている.



DCMの病因

DCMの原因は長らく「不明」とされてきたが、遺伝性と非遺伝性に分け
て考えられるようになった。

①遺伝性（家族性）
DCMの20-30%が遺伝性（家族性）である。
家族性DCM患者の約20-40%に既知の遺伝子変異が検出される。
②非遺伝性（非家族性）

家族性ではないもので、原因は不明。しかし非家族性のなかにも未知
の遺伝子変異が多く関連していると予想される。
慢性炎症や自己免疫によるものも原因として考えられている。



DCMとの関連が報告されてい
る遺伝子

心筋症診療ガイドライン（JCS 2018年改訂版）

タイチン遺伝子（TTN）変異：
最も頻度の高い変異

ラミン遺伝子（LMNA）変異：

房室ブロックや致死性不整脈を
合併しやすく、予後不良



DCMの疫学

有病率
DCMの有病率については、正確な報告はいまだ無いが、約2000人に

1人程度と推定される。

予後
平成11年（1999年）の厚生省の調査では5年生存率76%。
本邦の心不全患者の予後は以前より改善していると考えられ、DCM

の予後も改善していると考えられる。
一方、本邦の心臓移植症例の68%（2018年8月まで）を占め、移植に

至る重症心不全の原因疾患として最多。



DCMの診断

「左室のびまん性収縮障害と左室拡大」を呈し、二次性（特定）心筋症を鑑別・除外
することで診断する。

循環器的精査を要する状態 心電図

拡張型心筋症疑い

拡張型心筋症診断確定



DCMの身体所見

拡張型心筋症に特徴的な自覚症状、身体所見はない。
無症候性に経過することも多い。

心不全による臓器鬱血や心拍出量低下に伴う症状がみられる。
・呼吸困難、浮腫、易疲労感、食思不振
・不整脈（とくに洞性頻脈、心室性不整脈、心房細動）
・Ⅲ音（左室急速流入期の血流による衝撃音）による奔馬調率（gallop rhythm）
・収縮期雑音（二次性僧帽弁逆流）



左室収縮障害と
左室拡大

DCMの心エコー所見
左室長軸像 左室短軸像

※正常例

左室駆出率（EF）の低下
（正常 ≧55%）
左室拡張末期径の増大
（正常 ≦55mm）

この所見からDCMを疑い、

二次性心筋症を除外するこ
とで診断が確定する



DCM様の病態を呈する鑑別すべき二次性心筋症

・虚血性心筋症
・高血圧性心疾患
・心サルコイドーシス
・心筋炎
・筋ジストロフィーに伴う心筋疾患
・アルコール性心筋症
・薬剤性心筋症
・周産期心筋症（産褥性心筋症）

（以下は主としてHCM様の病態を呈するが、進行すれば収縮不全きたす）
・心アミロイドーシス
・ミトコンドリア心筋症
・ファブリー病



DCMの検査所見・その他

血液検査
特異的なバイオマーカーはない
心不全を反映し、BNP、NT-proBNPの上昇

12誘導心電図
DCMに特異的な所見はない
・左室高電位 ・r波の減高 ・異常Q波 ・QRS幅延長 ・脚ブロック
・左房負荷 ・ST-T変化 ・四肢低電位 ・不整脈

心臓カテーテル検査
・冠動脈造影：冠動脈狭窄を認めない（虚血性心疾患との鑑別）
・左心カテーテル検査：左室拡張末期圧（LVEDP）↑
・左室造影：左室容積↑ 駆出率↓

・右心カテーテル検査（スワンガンツ・カテーテル）：心拍出量↓

・心内膜心筋生検：特異的な病理所見はない（二次性心筋症の鑑別）



～40 pg/ml

心不全の可能性は低い

40 pg/ml～
心疾患が存在する可能性がある

100 pg/ml～
心不全の可能性がある

200 pg/ml～
心不全の可能性が高い
治療を要する

500 pg/ml～
入院治療が必要な心不全



遅延造影MRIシネMRI

DCMの症例。中隔中層に線状の遅延造影を認める。

心臓MRI
ⅰ）シネMRI：3次元画像を用いて正確な心機能評価が可能。
ⅱ）遅延造影MRI：ガドリニウム（Gd）造影剤による遅延造影パターンにより、他の心筋症
との鑑別や、心筋の正常評価に有用。DCMでは、左室壁中層の線状の遅延造影が特徴的。



DCMの治療

特異的な治療法はない
EFの低下した心不全に対し確立されている治療を行う

「EFの低下した心不全」には、原因疾患によらず確立された治療法がある。

※EFの低下した（<40%）心不全（Heart failure with reduced EF; HFrEF（ヘフレフ））
心不全症例の約半数がEFの保たれた（≧50%）心不全であることが明らかとなってお
り、それらに対しては有効な治療法が確立されていない。そのため「EFの保たれた心
不全（Heart failure with preserved EF; HFpEF（ヘフペフ））」と「EFの低下した心不全
（HFrEF）=古典的な心不全」を分けて考えるようになった。



心不全の治療

①心不全の症状をとる・心臓の負担を減らす（病態に対する治療）

②心不全の原因の治療（根本治療）

血管拡張薬 利尿薬 強心剤 ←急性期・初期治療

β遮断薬 ACE阻害薬/ARB/ARNI

ミネラルコルチコイド受容体拮抗薬

←慢性期
※EFの低下した心不全の場合

SGLT2阻害薬 NEW!

病態の治療（原因が何であれ行う治療）と、原因の治療の2本柱

ひとつもかぶらな
いのがポイント！

今いのちを救うための薬と、予後を
改善させる（長生きさせる）ための
薬が全く違う
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※参考スライド



心不全の原因の治療

・虚血性心疾患：心筋梗塞、狭心症 →経皮的冠動脈形成術（PCI）など

・心筋症：拡張型心筋症、肥大型心筋症など →なし

・弁膜症：大動脈弁疾患、僧帽弁疾患など →弁置換手術など

・高血圧性心疾患 →降圧治療

・不整脈による心不全 →カテーテルアブレーションなど

※参考スライド



β遮断薬

・現在HFrEFに対し予後改善効果が最も期待される薬剤
・かつて心不全への投与が「禁忌」とされていた
・1990年台半ば以降に行われた大規模臨床試験でその有効性が確立

投与方法
体液貯留のない心不全安定期に、少量から開始し漸増していく

カルベジロール
ビソプロロール

拡張型心筋症では、左室収縮能が改善することがあるため、最も重要な薬剤
中断により心機能低下が再燃することが複数の研究で示されている



心不全に対する非薬物療法

ⅰ）植込み型除細動器（ICD）
致死的不整脈による突然死のリスクが高い場合に適応となる

ⅱ）心臓再同期療法（CRT）
左脚ブロックなどの心室内伝導障害（QRS幅の延長）を有する症例において、心臓

のリモデリングを予防し、予後を改善させる

ⅲ）補助人工心臓（VAD）/心臓移植
心臓移植以外に有効な治療手段がない（救命・延命が困難）最重症例に適応
VAD埋込手術をして心臓移植のドナーを待つ
本邦心臓移植症例の原因疾患としてDCMが最多



植込み型除細動器（ICD）

致死的不整脈が起きた時に、電気ショックで停止させる



心臓移植レジストリ報告 2019年 より
心臓移植レジストリ報告（日本心臓移植研究会まとめ）より



心臓移植レジストリ報告 2019年 より心臓移植レジストリ報告（日本心臓移植研究会まとめ）より



AI作成



心不全関連の内服薬（慢性期に内服していることが多いもの）

・対症療法のくすり

・基礎心疾患に対するくすり

利尿薬

強心剤

β遮断薬

ACE阻害薬/ARB/ARNI

ミネラルコルチコイド受容体拮抗薬

SGLT2阻害薬

・予後を改善させるくすり（心保護薬）

アゾセミド、フロセミド、トルバプタン

ピモベンダン

カルベジロール、ビソプロロール

エナラプリル、テルミサルタンなど

スピロノラクトン、エプレレノン

ダパグリフロジン、エンパグリフロジン

抗血小板薬、抗凝固薬、血管拡張薬、ニコランジル、
抗不整脈薬（アミオダロンなど）、肺血管拡張薬

休薬可能だが、心不全が悪化する可能性あり
（多くは再投与でリカバリー可能）

可能な限り継続だが、多く
の場合短期休薬・減量は可
能（低血圧・絶食時など）

可能な限り同量で継続（再発した場合リカバリー困難）

休薬可能かは基礎心疾患による

ステント留置直後の抗血小板薬、重症冠攣縮性狭心症
に対する冠拡張薬など、休薬不可能な場合もあり
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