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Editorial Comment

運動負荷試験は小児肥大型心筋症に残された 
未開拓領域の一つである

山澤 弘州
北海道大学大学院医学研究院 小児科

Exploring Provocable Paediatric Obstructive Hypertrophic Cardiomyopathy

Hirokuni Yamazawa
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小野ら 1）は運動負荷試験（EST）により肥大型心筋症（HCM）におけるmid-ventricular obstruction（MVO）
を顕性化させ，そのことから心血管イベント（MACE）のリスクを再考し，無症状ではあるがβ遮断薬による加療，
運動制限の強化を開始した症例（以後，本症例）を報告した．この領域は小児HCM管理の Gapと言え，現時点
ではHCMの小児の評価とフォローアップにおける ESTの役割に関する診療ガイドラインはない．
成人では約 70％が非閉塞性肥大型心筋症（HNCM）と言われるが，ESTで全体の 40％は閉塞性肥大型心筋症

（HOCM）として顕在化することが知られる 2）．小児でも約 70％がHNCHで，ESTで全体の約 40％がHOCM
となりほぼ同様であることがわかってきた 3, 4）．成人では ESTの役割が理解されつつあり，心肺運動負荷試験
（CPET）によるものが多く，心臓突然死（SCD）より心不全や心移植と関連がある 5, 6）．一方で小児では心不全だ
けでなく SCDも多く，小野ら 1）も本文中で示したリスク予測モデル式等が考案されているが，このモデル式には
ESTが組み込まれていない 3）．また CPETは施行するにも手間がかかり，トレッドミル（TMET），エルゴメーター
（Ergo）のみを用いた ESTのほうが小児では行いやすい．小児で TMETと Ergoを用いた研究では，第 1群 25名：
安静時，運動時ともに＜30 mmHg；第 2群 40名（本症例該当）：安静時＜30 mmHg，運動時≧30 mmHg；第 3群
26名：安静時，運動時 LVともに≧30 mmHg，としてHOCMとMACEの関係を検討した．この順にリスクは増
加し，1群へのハザード比（HR）は 3群 5.18，2群 1.95であり，運動負荷はリスク層別化に有用とされた．また
2群の 48％がMVOで，3群の 1名（＞50 mmHg）に負荷中の心室細動を認め蘇生されているが，コントロール
された環境で行うことでむしろ安全であるとされた 4）．成人でも報告により差があるが，本症例のように運動時≧
50 mmHgのほうが安静時≧30 mmHgより複合転帰の強い指標とされる（HR, 4.85と 2.79）7）．最近では運動負荷
への反応異常を，血圧反応の鈍化，心電図 ST及び T波セグメント変化または複雑型心室性期外収縮の新規発生ま
たは悪化と定義し，SCD関連イベント及び心移植との関係が研究された．結果 28%に異常反応を認め，正常反応
例と比較し，より高い安静時左室流出路圧較差がみられ（p<0.05），より低い 5年心移植回避率（97％対 88％；
p=0.005）と関連していた．さらに運動誘発性虚血を有する患者は全死亡または移植率が最も高く（HR, 4.86），
次いで血圧反応鈍化を有する患者であった（HR, 3.19）．運動誘発虚血はまた SCD回避率の低下とも関連しており
（HR, 3.32），圧較差との関連ではないが運動負荷の有用性を示した 8）．

MVOはHCMの約 8～13％程度とされる 9）．小野ら 1）も指摘のとおり心尖部瘤との関連が知られるが，心尖部
瘤はHCMの 5％程度にしかみられない．しかし逆に心尖部瘤症例では 95％に強いMVOによる心室中部での閉
塞が認められ，それこそが瘤の原因とする報告もある．本症例のように ESTは潜在性HOCMを検出しうるが，
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MVOでは注意が必要である．心室中部が閉塞するような場合ドプラー法による圧較差を過小評価させることが知
られ，潜在性HOCMの検出を妨げる，報告によっては 40％のMVOで過小評価となるとされる 10）．小野ら 1）の
報告のとおりMVOはMACEのリスクを上げるため，治療が重要と言える．その際無症状の場合が問題となるが，
β遮断薬の使用が突然死相当イベントの発生率を抑えたとする報告もあり 11），ガイドライン上も安静時／運動誘発
時≧50 mmHgでの治療開始を推奨している 12）．ただ前述のとおり安静時≧30 mmHgでもリスク増加が知られ，
専門家によっては治療が開始される 13）．またガイドラインでは，ほとんどのHCM患者に軽度から中等度の強度
のレクリエーション運動を推奨しているが 14），ESTへの異常反応群でリスクがどの程度変わるかは定かではない．
運動非制限群で SCD相当イベント発生率が有意に高いとする報告もあり強度運動の解禁には慎重を要する 11）．病
状が進行し，内科的治療でも症状が抑えられず安静時／運動誘発時≧50 mmHg12, 14），症状がなくても安静時／運
動誘発時≧75 mmHgの場合は観血的治療治療が推奨されるが，経験豊富な施設で行うべきである．MVOでは経
大動脈より経心尖アプローチが望ましい場合がある．再狭窄回避率は 10年 92％と良好であるが小児ではやや再狭
窄しやすい 15）．
以上，MVOを含む小児HCMにおける ESTの現在の意義について概説した．
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