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改訂にあたって
　心筋炎は心筋を主座とした炎症性疾患である．心膜ま
で炎症が及ぶと心膜心筋炎と呼ばれる．軽症例は確定診
断が困難なために，我が国における発症率や死亡率の詳
細は不明である．日本病理剖検輯報によれば，1958年
から20年間で377,841剖検例中434例の症候性心筋炎が
報告されている．すなわち，剖検10万人当たり115人
の頻度である1）．一方，無症候性心筋炎は非心臓死剖検
例の0.6％との指摘がある2）．これらの報告を勘案すると，
一過性に無症状で経過する軽症心筋炎はさらに多いと思
われる．心筋炎のほとんどは無症候性に，あるいは他疾
患に姿を変えて日常診療上現れている，そのような認識
がまず求められる．
　ガイドラインの原型は平成14年に発足した日本循環
器学会学術委員会（委員長　堀　正二）が指定した「急
性および慢性心筋炎の診断・治療に関するガイドライン
作成研究班」（班長　和泉　徹）により作成された．日
本循環器学会，日本胸部外科学会，日本小児循環器学会，
日本心臓血管外科学会，日本心臓病学会，日本心不全学
会の6学会により推薦された13名の班員と16名の研究
協力者による叡智の結晶である．当時の評価委員による
検証の恩恵も受け，概ね円滑に臨床現場に浸透したと思
われる．特に，劇症型心筋炎への警鐘は正鵠を射たとの
感がある．しかし，臨床医の真摯な眼に5年間曝された
このガイドラインも，時代の潮流に合わせる形での微調
整が必要になってきたことは疑いない．そこで，日本循
環器学会，日本胸部外科学会，日本小児循環器学会，日
本心臓血管外科学会，日本心臓病学会，日本心不全学会
の協力の下，班員13名，研究協力者16名，外部評価委
員5名の布陣で見直しを行った．
　先のガイドラインでも述べたように，幸いなことに，
我が国の心筋炎の臨床と研究は極めて優れた学術的土壌
に支えられている．数多くの先行研究が行われ，臨床や
基礎データが蓄積されている．また諸先達の努力で，既
に幾つかの診断・治療の手引きが作成されている．その

うち，1）厚生省特定疾患特発性心筋症調査研究班病因
分科会（分科会長　河村慧四郎）がまとめた「急性心筋
炎診断の手引き」3），2）厚生省特定疾患特発性心筋症調
査研究班病因分科会（分科会長　岡田了三）がまとめた
「心内膜心筋生検診断基準」4），3）日本循環器学会学術
委員会報告：「慢性心筋炎の診断基準に関する研究」（班
長　戸嶋裕徳）5），4）日本循環器学会学術委員会報告：「心
肺補助循環を用いた劇症型心筋炎の治療と予後に関する
調査研究」（班長　和泉　徹）6）がガイドラインの基礎資
料として広く参照された経緯がある．
　心筋炎は循環器疾患総体の中では発症頻度の少ない疾
病に属する．また先に述べたように無症候性心筋炎は多
発しているのであろうが，あくまでも組織標本がなけれ
ば確定診断はできない．このような背景から多数例を扱
った臨床研究に乏しく，evidence-based medicineに耐え
られるだけの学術的根拠に薄い疾患であるのも事実であ
る．そこで，当研究班ではガイドラインの作成に際し，
文献的検索を進めながら，この疾患に対する我が国専門
家の叡智と経験をもとに，日本人のデータを用いてこれ
までの手引きの妥当性を検証してみた．すなわち，可能
な限り先行研究の成果を活用し，臨床試験がない場合に
は専門医の多くが用いている手法を班員の合意の下に網
羅した．なお，このガイドラインでも診断法や治療法の
適応基準クラス分類やエビデンスのレベル表示を行っ
た．適応基準クラス分類は次の4クラスである．

クラスⅠ：手技，治療が有効，有用であるというエビ
デンスがあるか，あるいは見解が広く一致
している．

クラスⅡ：手技，治療の有効性，有用性に関するエビ
デンスあるいは見解が一致していない．

　　　Ⅱa：エビデンス，見解から有用，有効である
可能性が高い．

　　　Ⅱb：エビデンス，見解から有用性，有効性が



3

急性および慢性心筋炎の診断・治療に関するガイドライン

Ⅰ 急性心筋炎の分類と診断・治療

1 病因

　心筋炎の多くは細菌やウイルスなどの感染によって発
症する．病原体として，ウイルス，細菌，リケッチア，
クラミジア，スピロヘータ，マイコプラズマ，真菌，原
虫，寄生虫などが知られている．表1に心筋炎惹起性ウ
イルスの代表例を掲げた．従来，急性心筋炎の原因ウイ
ルスとしてエンテロウイルス，なかでもコクサッキーB

群ウイルスが最も高頻度とされてきた7）が，心筋ウイル
スゲノム解析法にてアデノウイルスやパルボウイルス
B19も高率に検出されたとの報告8）がある．また，HIV

感染症（AIDS）9）やC型肝炎ウイルスも心筋炎を惹起す
る10）．ただし，ウイルス感染は確認できるが心筋炎を発
症しない人が存在する背景，長期にわたるウイルス持続
感染と拡張型心筋症の関係，さらにはC型肝炎ウイルス
と肥大型心筋症10）など，なお多くの課題が残されている．

表1　心筋炎を惹起するウイルス
ウイルス科 ウイルス属
ピコルナウイルス エンテロウイルス

（コクサッキーAおよびB群，エコー
ウイルス，ポリオウイルス）
A型肝炎ウイルス

オルソミクソウイルス A型インフルエンザ
B型インフルエンザ

パラミクソウイルス RSウイルス
ムンプスウイルス
麻疹ウイルス

フラビウイルス C型肝炎ウイルス
デング熱ウイルス
黄熱病ウイルス

トガウイルス 風疹ウイルス
チクニングニアウイルス

ラブドウイルス 狂犬病ウイルス
レトロウイルス HIVウイルス
ポックスウイルス ワクチニアウイルス
ヘルペスウイルス 帯状疱疹ウイルス

サイトメガロウイルス
単純ヘルペスウイルス
EBウイルス

アデノウイルス アデノウイルス
パルボウイルス パルボウイルス

それほど確立されていない．
クラスⅢ：手技，治療が有効，有用でなく，ときに有

害であるとのエビデンスがあるか，あるい
は見解が広く一致している．

またエビデンスレベルは以下の3段階である．

レベルA：400例以上の症例を対象とした複数の多施
設無作為介入臨床試験で実証された，ある
いはメタ解析で実証されたもの．

レベルB：400例以下の症例を対象とした複数の多施
設無作為介入臨床試験，よくデザインされ
た比較検討試験，大規模コホート試験など
で実証されたもの．

レベルC：無作為介入臨床試験ではないが，専門家の
意見が一致したもの．

　このガイドラインは，あくまでも現時点で可能な，あ
るいは医療保険で行える範疇の内容で作成した．現在研

究中，あるいは，近い将来に応用可能な診断法や治療法
については「将来展望」の中で記述した．参考にしてい
ただきたい．
　ガイドライン作成の構成上，最初に先進国で多発しや
すい急性心筋炎を記述した．その中で心臓MRI（CMR）
の診断的価値を特に強調した．その後に，臨床的，病因
的，病理学的に特異性の強い心筋炎，すなわち，劇症型
心筋炎，巨細胞性心筋炎，好酸球性心筋炎，慢性心筋炎
を別項で扱った．同じ理由で，一般成人に対するガイド
ラインとは別に，小児期や新生児期の心筋炎も別項記載
とした．最後に類縁疾患として，心臓サルコイドーシス，
膠原病性心筋炎，薬剤性心筋炎を取り上げた．より理解
が得られやすいように工夫した結果である．
　この改訂の機会を捉えて，また5年間の実績を踏まえ
て，出来上がったガイドラインはグローバルに公表する
こととする．広く世界の臨床家や研究者の眼に曝し，こ
のガイドラインに含まれる潜在的なあるいは将来的な不
備を批判的に補い，建設的な内容が追加されることを強
く期待するからである．



4

循環器病の診断と治療に関するガイドライン（2008 年度合同研究班報告）

　また，これら感染症以外にも，薬物，放射線，熱など
の物理刺激，あるいは代謝障害や免疫異常，さらに妊娠
も原因となる．これらの病因が特定できない場合を特発
性心筋炎と称する．

2 分類（表2）

　組織学的特徴から，心筋炎はリンパ球性心筋炎，巨細
胞性心筋炎，好酸球性心筋炎，肉芽腫性心筋炎に分類さ
れる．病因的には，リンパ球性心筋炎はウイルス感染に
よるものが多く，巨細胞性心筋炎，好酸球性心筋炎，肉
芽腫性心筋炎は心毒性物質・薬物アレルギー・自己免疫・
全身性疾患などの合併症としてみなされることが多い．
発病初期に心筋生検を行えば組織診断に基づいた治療計
画を立てることができるが，発病初期には心筋生検が困
難である症例や正確な組織診断が難しい症例もある．一
方，発症様式により心筋炎は，急性心筋炎と慢性心筋炎
に分けられる．急性心筋炎は症状発現日を発症日として
特定できる．急性心筋炎の中で発病初期に心肺危機に陥
るものを劇症型心筋炎（fulminant myocarditis）と呼ぶ6）．
慢性心筋炎には遷延性と不顕性の二型がある5）．このよ
うな組織分類，病因分類，臨床病型分類の三種類を診療
に用いる際には，これらの分類法が必ずしも1対1の対
応をしていないことに留意しなければならない．

3 症状および徴候・検査

1 症状
　多くの急性心筋炎患者ではかぜ様症状（悪寒，発熱，
頭痛，筋肉痛，全身倦怠感）や食思不振，悪心，嘔吐，

下痢などの消化器症状が先行する．その後，数時間から
数日の経過で心症状が出現する．心症状には，①心不全
徴候（出現頻度約70％11）），②心膜刺激による胸痛（約
44％），③心ブロックや不整脈（約25％），に随伴する
症状がある．これらの症状発現の有無は病変の部位や炎
症の程度，それに心筋炎の広がりによって決まる．
　軽症例を含めれば，心筋炎は決して発症頻度の少ない
疾患ではないであろう．しかし，症状や徴候が非特異的
なため，臨床上症状や症候が明白な心筋炎はまれである．
単なるかぜ症状や消化器症状のあと極めて短期間で心肺
危機に陥り，致死的経過をとる劇症型心筋炎に出会うこ
とすらある．したがって，臨床の現場で有熱患者を診る
際に，心筋炎の可能性を念頭に置けるかが重要である．
従来用いられていた｢急性心筋炎診断の手引き」3）を今回
見直したうえで，表3に掲げた．

2 徴候
　着目すべき身体所見は，発熱，脈の異常（頻脈，徐脈，
不整），低血圧である．奔馬調律（Ⅲ音の出現），湿性ラ
音などの肺うっ血徴候，頸静脈怒張や下腿浮腫などの右
心不全徴候を認めることがある．心膜炎合併例では心タ
ンポナーデが出現しうる．

3 血液生化学検査
　CRPの上昇やAST，LDH，CK-MB，心筋トロポニ
ン12）などの心筋構成蛋白の血中増加が一過性に確認され
る．初期診断として全血を用いた心筋トロポニンT迅速
測定（トロップテストⓇ）が簡便で有用である．なお，
本症の診断意義に関するトロポニンTと I13）との差異は
明らかにされておらず，我が国では使い分けをされず用
いられているのが現状である．

4 胸部X線
　ときに心拡大や肺うっ血像を認める．ただし，右室優
位の心筋炎例も存在する14）ため，心原性ショックに陥っ
たにもかかわらず心拡大や肺うっ血像が明瞭でない症例
もある．

5 心電図
　心電図は感度の高い簡便診断法である．たとえ初回の
心電図変化は軽微でも，時間の経過とともに異常所見が
明瞭になる場合がある．したがって，心筋炎が疑われる
患者では，経過を追って心電図検査を繰り返すことが肝
要である．頻度としてはST-T異常が最も多い（図1）．
ST上昇は心膜炎の合併（心膜心筋炎）を示唆し，鏡像

表2　心筋炎の分類
病因分類 組織分類 臨床病型分類
ウイルス リンパ球性 急性
細菌 巨細胞性 劇症型
真菌 好酸球性 慢性（遷延性）
リケッチア 肉芽腫性 　　 （不顕性）
スピロヘータ
原虫，寄生虫
その他の感染症
薬物，化学物質
アレルギー，自己免疫
膠原病，川崎病
サルコイドーシス
放射線，熱射病
原因不明，特発性
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を伴わない全誘導（aVRを除く）でのST上昇を認める
ことも少なくない．逆に限局性のST上昇を呈し，急性
心筋梗塞と酷似する例にも遭遇する．心伝導障害（房室
ブロックや脚ブロック，それに心室内伝導障害など）は
頻繁にみられる．QRS波の幅が徐々に拡大してきたら
悪化の兆し．不整脈では心室頻拍や心室細動，それに心
静止の出現は致死的である．よって，心筋炎患者の急性
期では連続的な心電図モニターを行う必要がある．

6 心エコー図
　心膜液貯留に加えて，炎症部位に一致した一過性の壁
肥厚と壁運動低下が特徴的である．典型例では全周性求
心性壁肥厚とびまん性壁運動低下，それに心腔の狭小化
を認める15），16）（図2）．初期には壁運動低下がみられない
例もある．特に小児例では心エコー図による観察が容易
なため，鑑別診断での有用性が高い．検査の感度および
特異性の高さより，心筋炎を疑ったら必ず心エコー図検
査を行う．

7 心臓MRI（Cardiac magnetic 
resonance：CMR）・X線CT

　ガドリニウム（Gd）造影CMRにより，シネモードに
加えてＴ1早期の強調画像や遅延造影において信号強度
の増強（late gadrinium enhancement，LGE）像が認めら
れ，さらにＴ2強調画像など炎症部位に一致した所見（主
に炎症性浮腫像）が心筋炎診断に有用との報告がなされ
ている17）－19）（図3）．
　一方，急性心筋梗塞との鑑別にはCMR画像での病変
の広がりが有用である．すなわち，急性心筋梗塞は心内
膜病変からの広がり像を示すのに比して，急性心筋炎で
は心外膜からの広がりやびまん性の広がりを示すことが
多い．また，X線CTでは造影剤による心筋造影効果所
見によって急性心筋炎の診断に有用であるとの報告があ
り，この所見はCMRのLGE像と類似している20）．

8 核医学検査
　ガリウム -67（67Ga）の心筋集積は大型単核細胞の浸
潤像を反映しており特異性が高い21）が，感度はあまり高
くない．一方，梗塞心筋の描出に用いられるテクネチウ
ム -99m（99mTc）ピロリン酸心筋シンチグラフィは比較
的高感度で心筋炎病巣に一致した集積像を描出する22）．

9 心臓カテーテル検査（心筋生検）
　病状が許せば診断的価値が高い急性期に，心臓カテー
テル検査を行う．まず，冠動脈造影法にて冠動脈の有意
狭窄病変を除外する．次いで，心内膜心筋生検（生検）
にて，①多数の大小単核細胞が浸潤し，浸潤細胞と壊死
した心筋細胞の接近がしばしばみられ（ときに少数の多

表3　急性心筋炎の診断手引き

1．心症状 1）に先行して，かぜ様症状 2）や消化器症状 3），また
皮疹，関節痛，筋肉痛などを発現する．無症状で経過し，
突然死にて発見されることもある

2．身体所見では，頻脈，徐脈，不整脈，心音微弱，奔馬調
律（Ⅲ音やⅣ音），心膜摩擦音，収縮期雑音などがみられ
る

3．通常，心電図は経過中に何らかの異常所見を示す．所見
としては，Ⅰ～Ⅲ度の房室ブロック，心室内伝導障害（QRS
幅の拡大），R波減高，異常Q波，ST-T波の変化，低電位差，
期外収縮の多発，上室頻拍，心房細動，洞停止，心室頻拍，
心室細動，心静止など多彩である

4．心エコー図では，局所的あるいはびまん性に壁肥厚や壁
運動低下がみられ，心腔狭小化や心膜液貯留を認める

5．血清中に心筋構成蛋白（心筋トロポニンTやCK-MB）を
検出できる．CRPの上昇，白血球の増多も認める．特に，
全血を用いたトロポニンTの早期検出は有用である

6．上記の第2～5の4項目所見は数時間単位で変動する．被
疑患者では経時的な観察が必要である．また，徐脈の出現，
QRS幅の拡大，期外収縮の多発，壁肥厚や壁運動低下の
増強，トロポニンTの高値，トロポニンT値が持続亢進す
る患者は心肺危機の恐れがある

7．最終的に，急性心筋梗塞との鑑別診断が不可欠である
8．心内膜心筋生検による組織像 4）の検出は診断を確定する．
ただし，組織像が検出されなくても本症を除外できない

9．急性期と寛解期に採取したペア血清におけるウイルス抗
体価の4倍以上の変動は病因検索にときに有用である．
ウイルス感染との証明にはpolymerase chain reaction
（PCR）法を用いた心筋からのウイルスゲノム検出が用い
られる．加えて，咽頭スワブ，尿，糞便，血液，とりわ
け心膜液や心筋組織からのウイルス分離またはウイルス
抗原同定は直接的根拠となる

注1） 心症状：胸痛，失神，呼吸困難，動悸，ショック，けい
れん，チアノーゼ

　2）かぜ様症状：発熱，頭痛，咳嗽，咽頭痛など
　3）消化器症状：悪心，嘔吐，腹痛，下痢など
　4）表4参照

図1　急性心筋炎の心電図

Ⅰ

Ⅱ

Ⅲ

aVR

aVL

aVF

V1

V2

V3

V4

V5

V6

　入院1週間前よりかぜ様症状が出現し，全身倦怠感にて来院
した時の心電図．広範な誘導でST上昇がみられる．
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核白血球，多核巨細胞の出現もみられる），②心筋細胞
の断裂，融解，消失，さらに，③間質の浮腫（ときに線
維化）が検出できれば心筋炎と確定診断される．（図4，
表4）．ここで免疫染色や電顕を加えることで，より詳
細な情報が得られる．心筋炎の劇症化は予見が困難であ
ることから，心臓カテーテル検査を行えない施設に患者
が来院した場合には，心臓救急を行える基幹施設への搬

送が望まれる．
　生検では，採取部位や標本の個数，採取時期により組
織像の違いや偽陰性が避けられない23），24）．通常3か所以
上から標本を採取することが推奨され，4～5個の標本
採取を勧めているものもある25）．適正な採取部位を選び，
生検による合併症を避けるために心エコー図などの画像
診断をガイドとして用いる有用性も報告されている26）．
生検の時期は，心筋炎が疑われたならばなるべく早期に
行う方がよい．特に，巨細胞性心筋炎の場合は早期診断
が重要である．発症10日以内であれば大多数の症例で
心筋炎組織像が認められるが，回復期では診断率が大き
く後退する．遷延例や重症例については経時的に生検を
行い，心筋組織炎症の活動程度を確認することが望まし
い．前述のような工夫を行っても，生検においては病変
存在部位から必ず採取できているとは限らない（サンプ
リング・エラー）．病理所見が陰性であったから心筋炎
ではないとは臨床診断できない．

図3　急性心筋炎（壊死性好酸球性心筋炎）の心臓MRI T2強調画像

図2　急性心筋炎の心エコー図
収縮期 拡張期

　心膜液貯留と全周性求心性肥厚，それにびまん性壁運動低下を認める．
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10 ウイルス関連診断

　患者血清を用いたウイルス抗体価の測定を行う．2週
間以上の間隔で採取された急性期と寛解期のペア血清を
用い，ウイルス抗体価の4倍以上の変動をもって陽性と
判断する．ただし，その陽性率は概ね10％に過ぎず，
さらに感染臓器の同定は不可能である．ペア血清の測定
項目としては，成人の場合，コクサッキーウイルスB群
1-6型，およびA群4・9・16型，アデノウイルス，サイ
トメガロウイルス，エコーウイルス9・11・14・16・22
型，パルボウイルスB19，ヒトヘルペスウイルス6型，
インフルエンザAおよびBウイルスなどが挙げられ
る27），28）．小児および新生児の場合は上記に加え，単純
ヘルペスウイルス，EBウイルス，RSウイルス，麻疹ウ
イルス，ムンプスウイルスなども考慮する．測定法は中
和抗体法が特異性に優れ，診断的価値が高い．ただし，
保険使用上，測定項目数に限度がある．肝炎ウイルスも
心筋炎を生ずることがあり，その診断に IgM-HA抗体，

IgM-HBc抗体，HCVコア抗原などが有用である．
　一方，ポリメラーゼ連鎖反応（polymerase chain 

reaction：PCR）法や in situ hybridization法（図5）を用
い，心筋からウイルスゲノムを検出することは，原因ウ
イルスの特定に大きく寄与する．特にエンテロウイルス
などにおけるマイナス鎖RNAの存在は，ウイルス活動
性の大きな根拠となる．しかし，①ウイルスゲノムの存
在と病態や治療効果との関連の解明，②実験動物を用い
た直接的な病原としての証明などの課題が残されてい
る．現実的な問題としても，①コンタミネーション，②
グローバルな標準化，③高価な測定費用などの問題があ
り，一般的な検査法とはなっていない29），30）．

4 診断法とその評価

　心筋炎の臨床診断は，「急性心筋炎の診断手引き」（表
3）に従う．基本的には急性心筋梗塞が除外診断でき，
心筋生検で「心内膜心筋生検による急性心筋炎の診断基
準」（表4）に示される活動性病変が確認されれば診断
は確定する．現在の日常診療レベルでは個々の患者で直
接病因を特定することができず，多くは「特発性心筋炎」
と診断される．しかし，状況証拠や実験的根拠から我が
国での多くの症例でウイルス性だと想定されている．

【急性心筋炎における診断法と有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）
心筋生検
クラスⅡa（レベルC）
心筋トロポニン，心電図，心エコー図，CMR，
67Ga心筋シンチグラフィ，

表4　心内膜心筋生検による急性心筋炎の診断基準

1． 多数の大小単核細胞の浸潤 1）（ときに少数の多核白血球，
多核巨細胞の出現）

2．心筋細胞の断裂，融解，消失
3．間質の浮腫（ときに線維化）

注1）浸潤細胞と心筋細胞の接近がしばしばみられる．
（付）より確実な診断のための条件

1．ウイルス性感染を思わせる症状発現後早期に心筋生
検を行う．

2．生検による経時的観察は病態や治療効果の判定に有
用である．

3．生検標本は3個以上が好ましい．標本を多数の割面
で観察する．

4．電子顕微鏡，免疫組織学的手法はより詳細な情報を
提供し得る．

図5　 EBウイルス小分子RNA-1（EBV-encoded small RNA-
1）を標的としたin situ hybridization

図4　急性心筋炎の心筋生検組織像

　心筋変性・壊死像とそれに近接する炎症細胞の浸潤像が検出
される．リンパ球浸潤が主体であるが，ごく少数の好酸球もみ
られる．
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99mTcピロリン酸心筋シンチグラフィ
クラスⅢ
該当なし

●将来展望

1）バイオマーカー
　致死的な急性心筋炎例では，血漿中の可溶性Fasなら
びにFasリガンド31），あるいは IL-1032）が有意に高値で
あった．急性心筋炎の進展や劇症化を予測するマーカー
として期待される．テネイシン -Cは胎児期の形態形成
や創傷治癒などに伴って発現する細胞外マトリックス蛋
白だが，心筋炎症例における心筋生検標本では炎症活動
期に特異的に発現し，その発現程度は炎症や心筋壊死の
程度を反映する33）．心筋組織でのテネイシン -Cの発現
は漸減するものの，発症30日後でも検出できた．
2）核医学検査 34）

　111In 抗ミオシン抗体心筋シンチが高い感度・特異度
から心筋炎の診断に有用と報告されるが，我が国には未
だ導入されていない．

5 治療

1 急性期管理と治療
　心筋炎は無症状から突然死まで幅広い病像を示すとさ
れるが，一般的な急性心筋炎に限ればその基本的な病状
や経過は比較的単一である．すなわち，炎症期が1～2
週間持続した後に回復期に入る．心筋炎では，心筋壊死
とともに炎症性物質による心筋細胞機能障害が起こり，
両者があいまって心ポンプ失調を形成する．多くは炎症
に伴う可逆的な心筋機能低下であり，急性期に全く収縮
しなかった左室壁が回復期にはほぼ正常化することもま
れではない．したがって，心筋炎に対する介入点は次の
3つに集約される（図6）．
　第一は，原因に対する介入である．ウイルス性心筋炎
に対して一般的に臨床使用可能な抗ウイルス薬はまだ開
発されていない．一方，巨細胞性心筋炎や好酸球性心筋
炎などの特殊型の中には発症機序にアレルギーや自己免
疫が関わっているものがある．そのような病態にはステ
ロイドや免疫抑制薬が有効と考えられる．
　第二は，自然軽快までの血行動態維持である．急性期
には心原性ショック，房室ブロック，心室頻拍，心室細
動，心静止などにしばしば陥る．したがって，心筋炎患
者では循環および呼吸動態に基づく心肺危機管理が全例

で必要である．薬物による血行動態維持は一般の急性心
不全患者と同じであり，利尿薬やカテコラミン薬などが
用いられる．房室ブロックや心室細動などの不整脈を合
併したら，それぞれ体外式ペースメーカや直流除細動に
て対応する．心原性ショックあるいは低心拍出状態に陥
ったら大動脈内バルーンパンピング（intraaortic balloon 

pumping：IABP）や経皮的心肺補助装置（percutaneous 

cardiopulmonary support：PCPS）を装着する．急性心筋
炎は一定期間の心肺危機管理の後に心機能回復が期待で
きるため，心肺危機を一定期間回避できる循環補助装置
のよい適応病態である6）．
　第三は，炎症性物質による心筋機能抑制からの解放で
ある．炎症性サイトカインや一酸化窒素は高濃度になる
と心筋細胞の機能を抑制し，さらには細胞傷害をも惹起
する．心筋炎に直接介入できなくとも，炎症性物質によ
る心筋抑制を解放できれば，急性期を乗り切ることが可
能である．ステロイド短期大量療法（ステロイド・パル
ス療法）はこの観点からの介入法であるが，その効果に
ついては評価が定まっていない．大量免疫グロブリン療
法や血漿交換療法なども検討されている．
　このような論点を踏まえ，急性心筋炎症例では病態別
に以下のように対処する．

2 無症状・軽微徴候例における対処
　急性心筋炎と診断されても，心徴候のみで心症状が顕
著でないのであれば，入院したうえでの安静臥床と，バ
イタルサインや心電図，心エコー図，心筋トロポニン値
などの注意深い経過観察のみで対処できる．ただし，急
変時の心肺危機管理に迅速対応が可能な状況を構築して
おく．ウイルス感染を増強する恐れがあるため，発熱に
対してNSAIDsなどの鎮痛・解熱薬はなるべく使わない．

左室機能

心筋炎

原因に対
する治療

心筋機能抑制に対する治療

自然治癒まで
の循環管理 心筋壊死

心筋機能抑制

図6　心筋炎における心機能障害の経過と介入ポイント
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3 不整脈治療
　高度心ブロックによる徐脈には一時的体外式ペーシン
グを行う．一方，心筋炎では抗不整脈薬の効果は乏しく，
むしろ不整脈を誘発することも少なくないため，期外収
縮の頻発や非持続性心室頻拍に対しては安易な薬物療法
を行わない．心室頻拍や心室細動には電気的除細動を行
う．致死的不整脈が頻発し血行動態を維持できない場合
は，PCPSのよい適応である．

4 心不全管理
　広範な心筋炎は心収縮力を低下させ，ポンプ失調を招
来する．カテコラミン，ホスホジエステラーゼⅢ（PDE-

Ⅲ）阻害薬，hANP（カルペリチド）などを用いて急性
期を乗り切る．ジギタリスは強心効果よりも催不整脈作
用が強いので使用を避ける．治療に抵抗して高用量の強
心薬が必要な場合には補助循環導入の適応を検討する．
IABPやPCPSの積極導入により救命できる症例があ
る6）．心筋炎からの治癒は期待できるが，PCPSが長期
化するようであれば左室補助装置（left ventricular assist 

system：LVAS）も考慮する．

5 難治例への追加治療法
　炎症が遷延し血行動態の改善が得られない場合には，
ステロイド短期大量療法を試みてもよい．著効例がある
のは事実であるが，ステロイドの適応そのものが課題と
なっている35）．すなわち，これまで血行動態の程度に基
づき，個々の症例で免疫調整療法の是非が論ぜられてき
た．しかし，心筋炎の発生機序，すなわちウイルス持続
感染あるいは自己免疫機序のいずれかにより，適応を判
断すべきとの欧米の主張がある36）．なお，劇症型心筋炎
に対する大量免疫グロブリン療法の有効性が注目されて
いる37）．

6 急性期以降の管理
　心筋トロポニン値がピークを超えた急性期からの回復
後は，①心筋炎症の遷延化・再発，②心室リモデリング
に伴う慢性心不全，③不整脈，への対応に留意する．ウ
イルス再感染による①はまれで，症例報告がわずかにみ
られるほどである．②，③はそれぞれACE阻害薬やア
ンジオテンシン受容体拮抗薬の投与を基本とする慢性心
不全・心臓突然死対策に準ずる．いずれにせよ，長期の
経過観察や疾病管理を怠らないことが必要である．

【急性心筋炎の治療法と適応評価】

クラスⅠ（レベルC）
IABP，PCPS

クラスⅡa（レベルC）
カテコラミン，PDE-Ⅲ阻害薬，カルペリチド，大
量免疫グロブリン療法，ステロイド療法，ACE阻
害薬
クラスⅡb

鎮痛・解熱薬
クラスⅢ
ジギタリス

●将来展望

1）抗ウイルス療法 38）－40）

　ウイルス病因が明らかな場合はインターフェロンやリ
バビリン（ribavirin）による抗ウイルス療法が有効であ
ろう．インターフェロンやリバビリンは脳心筋炎ウイル
ス性心筋炎，コクサッキーウイルス性心筋炎に実験的に
は有効である．また両者の併用療法は現在C型肝炎に対
する標準治療となっている．今後，C型肝炎ウイルスを
含めたウイルス性心筋炎に対する治療法として期待され
る．またWIN 54954が実験的ピコナウイルス性心筋炎
に有効であったとの報告もある．
2）免疫抑制薬 41）

　新しい免疫抑制薬FTY720は移植拒絶反応を著明に抑
制し，その臨床応用が期待されている．注目すべきは，
この薬がウイルス性心筋炎にも有効なことである．すな
わち，従来の免疫抑制薬はウイルス感染を悪化させるが，
この薬は病因にかかわらず心筋炎を回復させる．

6 予後・自然歴

　急性心筋炎の自然経過はいまなお明らかでない．厚生
省特定疾患特発性心筋症調査研究班による調査11）では，
274例中の13例（4.7％）が発症1か月以内に死亡して
いた．死因は心原性ショック6例（46％），うっ血性心
不全5例（38％），完全房室ブロック2例（15％）である．
つまり，心筋炎の急性期診療ではポンプ失調と致死的不
整脈が主な臨床課題である．一方，心筋炎は病因や病型
によって予後も異なる42），43）．ここで，我が国で組織学
的に心筋炎が確認できた48症例についての臨床病型別
予後を検討した報告を参照する44）．組織型では，リンパ
球性心筋炎41例，巨細胞性心筋炎6例，好酸球性心筋
炎1例であり，臨床病型では，急性心筋炎9例，劇症型
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心筋炎21例，慢性心筋炎（遷延性）3例，慢性心筋炎（不
顕性）15例であった．このとき各病型の初回入院での
死亡率は急性22％，劇症型43％，慢性遷延性33％，慢
性不顕性40％であった．また，心筋炎が改善して退院
できた場合の遠隔期死亡は少数で予後良好であったが，
慢性不顕性型心筋炎では遠隔期死亡が少なからず観察さ
れた．一方，日本循環器学会学術委員会が全国調査によ
り集計した劇症型心筋炎の急性期死亡率は42％であ
る6）．組織分類に基づくと巨細胞性心筋炎6例中5例が
死亡し，リンパ球性心筋炎に比べ予後が不良であった．

Ⅱ 特徴ある心筋炎の診断と治療

1 劇症型心筋炎

1 背景
　致死的心筋炎としての劇症型心筋炎は，約1世紀前の
Fiedlerによる記載にさかのぼる45）．本症は一般的に「血
行動態の破綻を急激に来たし，致死的経過をとる急性心
筋炎」と定義されるが，体外補助循環装置の一般的普及
に伴う救命例の出現が劇症型心筋炎の「劇症」とする定
義を不明確にしてきている．劇症型心筋炎の厳密な定義
は国際的に未だ確立しておらず，欧米では静注強心薬に
よる血行動態補助のみの症例も本症とみなす42）ことが少
なくない．ここでは，我が国で主に常識的に認知されて
いる「体外循環補助を必要とした重症度を有する」心筋
炎をその対象とする．

2 診断

①症状 6）

　発症初期より血行動態の破綻を来たす例もあるが，一
方で軽度な初期症状でも急速に劇症化へ向かう症例が存
在することをまず認識すべきである．単なるかぜとして
加療される軽い倦怠感のみ，すなわちNYHA心機能分
類1度にて初診した劇症型心筋炎例すら存在する．その
病状変化は日単位から，ときに時間単位で進行する．初
発症状としては通常の急性心筋炎と同様に，発熱を伴う
かぜ様症状（63％）や嘔吐・下痢などの消化器症状（23
％）を併発する．主症状としては，ショックを含む心不
全症状（69％）と不整脈による動悸や失神（24％），そ

れに長時間続く胸痛（18％）が多くみられる．

②身体所見

　かぜ症状としての発熱のほかに，循環不全を合併して
いる場合には，虚脱様外観，低血圧，脈圧減少，脈拍微
弱，末梢冷感，尿量減少などが診断の参考となる．脈拍
数は発熱の程度に比して頻脈が強い傾向を示す．逆に，
完全房室ブロック出現時には発熱に不釣合いな徐脈が心
筋炎診断のきっかけとなることもある．肺ラ音や奔馬調
律も聴取されるが，高度な心ポンプ失調の割には左心不
全徴候が顕在化しない例も散見される．

③血液生化学検査

　心筋炎診断での感度・特異度から血中心筋トロポニン
値の測定が必須である12）．心筋トロポニン値が経時的に
低下し陰性化する例では病態の安定に向かうと示唆され
る46）が，逆に心筋トロポニン値が上昇し続ける場合は心
筋炎が劇症化する可能性が考えられる．
　一方，循環動態を反映する血液指標も劇症化の存在診
断に欠かせない．すなわち，乳酸，塩基過剰（base 

excess）や多臓器不全指標としての総ビリルビン値，そ
れにクレアチニン値などが重要である．

④胸部X線

　急性心筋炎では劇症化症例であっても，急速な進行を
反映して心胸郭比増大が顕著でない場合（15％）や右
心系優位の心筋炎のため肺うっ血像を認めない場合（29
％）があり6），注意が必要である．

⑤心電図 6）

　心筋炎診断における感度の高い心電図所見はST-T変
化（100％）であり，異常Q波（80％），低電位差ある
いはR波減高（94％）などを認めるが，劇症化の予測項
目として一時点での心電図所見には限界がある．むしろ
心電図変化の経時的推移が重要であり，QRS幅の増
大47）や心室性不整脈の頻発は劇症化に向かう予兆とな
る．また，完全房室ブロックや房室解離（35％）が劇
症化例に多い．

⑥心エコー図

　急性心筋炎では左室壁運動低下と低下部位に一致した
壁肥厚がみられ15），劇症型例ではびまん性にみられる．
劇症化の予測に関して一時点での観察では限界があり，
左室駆出率低下（40％未満）が劇症型に多いとする報
告がある程度である47）．むしろ，求心性の壁肥厚と壁運
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動低下の進行という経時的変化が劇症化診断に重要であ
り48），ときにその変化は急速である．なお，心タンポナ
ーデは少量の心膜液貯留にても出現するため，右房や右
室の虚脱所見を見逃さないようにする．

⑦組織診断

　劇症型心筋炎を非劇症型と病理学的に鑑別する方法は
今のところない．これは心内膜心筋生検によるサンプリ
ング・エラーの影響が大きいためである．ただし，心筋
組織内の好酸球や巨細胞の検出により，それぞれ特徴的
な臨床経過が予想される．

⑧血行動態

　劇症型の定義として循環虚脱があるため，血行動態評
価は診断の要となる．血行動態が不安定な場合はスワン
ガンツカテーテルによるガイドを行い，体・肺うっ血，
心拍出，末梢循環を評価する．すなわち，心拍出量（1
回拍出量を含む），肺動脈楔入圧，中心静脈圧，体・肺
動脈圧，動脈血酸素飽和度（SaO2），混合静脈血酸素飽
和度（SvO2）を測定する．尿量減少は末梢循環不全の
最も鋭敏な臨床指標の1つである．各指標の絶対値評価
も重要であるが，綿密な経時的変動の観察が劇症化移行
を把握する最も確実な評価法である．

【劇症型心筋炎の予測診断法と適応評価】

クラスⅠ
該当なし
クラスⅡa（レベルC）
経時的循環動態観察，経時的心エコー図変化，経時
的心電図変化，血中心筋トロポニン値の経時的推移
クラスⅡb

初診時循環動態，初診時心エコー図，初診時心電図，
心筋生検

3 治療

①急性期管理

A）循環動態補助
　我が国での急性心筋炎の多くはウイルス感染に起因
し，かぜ類似の一相性経過をとる．すなわち，心筋炎極
期を乗り切りさえすれば劇症型といえども自然軽快し，
その予後は良好とされる42），49）．したがって，最も重要
な急性期管理方針は，心筋炎による血行動態の破綻を回
避し，自然回復の時期までいかに橋渡しをするかにかか
っている．

1．循環動態補助の種類
a）IABP
　下行大動脈に留置したバルーンを心電図同期させ，収
縮・膨張により後負荷軽減を図る．その循環補助効果は
自己心機能に依存するため，極めて高度な血行動態破綻
時には効果が不十分となる．また，頻脈性心室不整脈時
に循環補助効果は期待できない．一方，PCPS施行時は
IABP併用が推奨される．その理由として，①後負荷の
軽減，②組織血流の拍動流化，③PCPS離脱時のバック
アップ，が挙げられる．
b）PCPS
　大腿静脈から挿入したカテーテルより右房脱血を行
い，膜型人工肺を介し，遠心ポンプを用いて大腿動脈に
挿入したカテーテルより下行大動脈に送血する．循環補
助装着が簡便であり，また自己心拍出量の6割前後もの
循環補助が期待できることから，劇症型心筋炎での主な
循環補助装置として推奨される．しかし，①人工肺の寿
命が約1週間，②カテーテルによる血流アクセスが不可
能な場合には使用できない，③後負荷増大，などの難点
もある．
c）LVAS
　日本循環器学会学術委員会の調査研究6）では，劇症型
心筋炎PCPS施行例52例のうち21例（40.4％）が入院
死亡しており，より良いタイミングでより強力な機械的
補助循環が望まれる．
　PCPS施行症例の死亡要因は主として下肢阻血，低心
拍出状態，多臓器不全の3つに集約される．この3つの
問題点の中で，「下肢阻血」の大部分はカニュレーショ
ンや送血の工夫により解決可能である．足背動脈送血な
どによっても下肢阻血が改善しない症例は，速やかに
PCPSからLVAS補助に移行すべきである．また，PCPS

補助によっても低心拍出状態を克服できず多臓器不全の
進行をみた場合にも，LVAS補助への移行を考慮す
る50）．死亡群では生存群に比較してPCPS初期補助流量
が有意に低いことから，自己心拍出量およびPCPS補助
流量を合わせた総心拍出量が2.5 L/min/m2が維持できな
い場合は多臓器不全を惹起する可能性がある．また，急
性腎不全や急性肝不全など多臓器不全を既に合併してい
る患者では，総心拍出量係数を3.0 L/min/m2以上の流量
に維持しないと病状の克服は困難である．PCPSのみの
単独使用では，多臓器不全からの克服はさらに難しくな
る51）．

2．循環補助の適応
　循環補助の適応は，致死的不整脈（心静止を含む）と
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心ポンプ失調による低心拍出状態の2つである．
a）致死的不整脈
　突然の循環虚脱に伴う生命危機，特に中枢神経系合併
症の発生を最小限にすることが重要である．すなわち，
適切な心肺蘇生がまず求められる．
　劇症型心筋炎例での心室頻拍に対して，薬物治療ある
いは直流通電の成功率は高くない．直流通電で効果がみ
られない，もしくは，容易に再発を繰り返す場合は，速
やかにPCPS導入に踏み切る．PCPS導入後には，心室
頻拍が自然に解除されることもしばしば経験される．
　一方，徐脈性不整脈の出現時は，カテコラミン薬やア
トロピンを使いながら体外式ペーシングを早急に開始す
る．心筋炎極期では閾値上昇により最適ペーシング部位
の選択が困難なことがあるので，X線透視下で留置する．
また，心房・心室の同調による心拍出増大を期待して，
DDDペーシングも活用する．なお，心電図でのQRS波
が幅広くなって心室内伝導障害が急速に進行する例で
は，予防的にバックアップペーシングを行う．
b）心ポンプ失調による低心拍出状態
　管理初期から意識混濁や乏尿など臓器灌流低下による
多臓器不全を呈している患者は，躊躇せずPCPSを導入
する．一方，心ポンプ失調が徐々に進行する患者では，
循環指標を経時的に観察しながら，強心薬投与，IABP，
PCPSと順次治療法を追加し強化していく．劇症型心筋
炎では原病による循環不全が主死因であるが，循環補助
の装着に伴う合併症も無視できない．過剰な使用は厳に
慎むべきである．
　なお，劇症型心筋炎での心タンポナーデ併発は血行動
態の更なる悪化をもたらすため，的確な対処が必須であ
る．貯留する心膜液の多くは比較的少量であり，経皮的
な心膜穿刺は困難なことが少なくない．その場合は，直
視下で横隔膜下より心膜腔ドレナージ管を留置する．

3．PCPSの運用（図7）6）

　劇症型心筋炎の循環補助では，PCPSの適正使用に最
も重点が置かれる．その際，①導入適応と導入時期，②
心拍出および末梢循環の適切な把握と十分な循環補助流
量の設定，③合併症予防対策，に留意する．
　なお，PCPSのような侵襲的治療法では，その有用性
の一方で常に合併症が伴いうる．その円滑な運用には一
定のトレーニング効果がみられるため，熟練施設での施
行を原則とすべきである．
a）PCPSの導入
　致死的不整脈による循環虚脱では抗不整脈薬や IABP

の効用には限界があり，直流通電が不成功と判断すれば

速やかにPCPSを導入する．一方，心ポンプ失調による
低心拍出状態時には循環指標を経時的に評価し，段階的
にPCPS導入の必要性を判断する．その際の臨床指標に
は，尿量の著明な減少やSvO2 60％未満，1回心拍出量
係数20mL/min/m2未満，代謝性アシドーシス，各臓器
機能を反映する血液生化学検査（血清総ビリルビン，ク
レアチニン値など）の増悪などが挙げられる．
b）PCPSの運用
　循環不全の解除を十分かつ迅速に行うべく，必要補助
流量を決定する．前述の末梢循環指標をもとに設定流量
の増減を図るが，初期流量としては3～3.5 L/min前後
の十分な流量設定が無難である．ただし，高補助流量の
長期持続は後負荷増大による心負荷をもたらし，ときに
溶血を伴う．各循環指標と心エコー図による駆出時間を
参考に，薬物に依存しない補助循環のみによる必要最低
限の流量設定を試みる．離脱に際しては，各循環指標の
改善と維持を前提に段階的に補助流量を漸減させる52）．
IABPはPCPS離脱時の循環補助として有用であり，
PCPS離脱後に薬物再開による応援を受けながら順次離
脱する．
c）合併症対策
ⅰ）下肢阻血
　PCPS活用の黎明期では，心機能改善に向かいながら
も多臓器不全にて死亡する劇症型心筋炎例が多く，下肢
阻血がその主因であった．脱送血カテーテル径と大腿動
静脈径との不適合の場合もあるが，カテーテル挿入時の
頻回穿刺による出血が原因と推測される場合もある．劇
症型心筋炎では動脈拍動が微弱であり，技術的にカテー
テル挿入は困難なことが多い．したがって，PCPS使用
候補患者では動脈触知が可能な時点であらかじめ大腿動
静脈にシース留置を行い，緊急時のPCPS導入に備える
ことを勧める．また，PCPS導入後は速やかに阻血を予
防するため，送血回路から下肢バイパスを設ける．多く
は足背動脈もしくは後脛骨動脈にカニューラを求心方向
に向けて留置する．阻血が発生してからのバイパス設置
は効果的でない場合が多い．
ⅱ）出血・溶血・抗凝固
　体外循環としてのPCPS施行時は，抗凝固療法として
のヘパリン使用が必須である．使用期間中は活性化プロ
トロンビン時間を経時的に測定し，投与量を調整する．
広範な溶血はときに不可逆的な腎不全をもたらす．
ⅲ）多臓器不全
　腎不全時や体液量調整の必要性がある場合は持続的血
液濾過を併用する．また，長期PCPS運用時は感染が必
発であり，初期からの広域抗生剤使用が勧められる．



13

急性および慢性心筋炎の診断・治療に関するガイドライン

適応 1：心室頻拍，心室細動，心静止
bystander CPRが施行され中枢神経系
合併症が最小限であることが前提

適応 2：低心拍出量状態
大腿動静脈にシースを留置

心肺蘇生 成功 カテコラミン，PDE-Ⅲ阻害薬

不成功
VT，Vfに際し 3～5回の
電気的除細動で効果なし
と判断

末梢循環不全の改善がない

大動脈内バルーンパンピング

末梢循環不全の改善がない

経皮的心肺補助
適応 1の場合は IABPを併用

1）初期補助流量の決定：3.0～3.5 L/min で開始し，循環不全が生じない最低
の補助流量に調節する

2）送血回路から下肢バイパスを設ける
3）抗凝固：ACT 250 sec，ヘパリンコーティング回路なら 150～200 sec，い
ずれも 300 secを超えないように調節

合併症対策
1）多臓器障害，循環不全の進行：補助流量増加，CVVH，
メシル酸ナファモスタット，ウリナスタチンの併用，
DICに注意

2）下肢阻血：下肢バイパス，減張切開，切断
3）出血：メシル酸ナファモスタットを併用し，ACT 150

－200 secとする．Hb 10g/dL，Plt 5.0× 104/mm3

以上を保つよう輸血
4）溶血：ハプトグロビン投与，脱血不良を避ける
5）感染：感染源検索と抗生剤投与，DIC，敗血症に注意
6）高 K血症：原因検索，原因除去，CVVH，G-I療法
7）脱血不良：PA20～30/10～15を目安に輸液負荷

管　理
1）循環不全指標：SVO2，L.A，

T.B，AKBR，アシドーシス，
生化学検査，尿量

2）心機能指標：壁運動，EF％，
%FS，駆出時間，CCI，
ETCO2

上記指標を参考に，循環不全が
なく心機能が改善する状態を維
持する

離脱準備
補助流量の減量：心機能改善が認められれば補助流量を 0.3～0.5 L/min 減量し，
循環不全がなく駆出時間が最も長くなるような補助流量を設定していく．減量後，
循環不全が生じていれば元の流量に戻す．可及的に流量減量を試みる

離脱考慮
補助流量が 1.5 L/min まで減量でき，循環不全の指標で，SVO2＞60％，T.B＜3.0 
mg/dL，L.A正常値，動脈血液ガス分析でアシドーシスがない，生化学検査で臓器障
害が進行していない，尿量が保たれている．心機能の指標で，壁運動の改善，駆出
時間＞200 msec，ETCO2≒PaCO2，CCI＞2.0 L/min/m2，であれば離脱を考慮する

離　脱
補助流量を 1.0 L/min に減量し，循環不全および心機能の指標に悪化傾向がなけれ
ば，ただちに離脱する

図7　劇症型心筋炎におけるPCPS管理図
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B）免疫制御療法
　一部を除き確立されたエビデンスはない．しかし，心
筋炎に対する根治療法が存在しない現状では，難治例で
の使用は是認される．すなわち，劇症型心筋炎での平均
的なPCPS使用が約1週間であることを考えると，劇症
化開始から3～4日を経ても心機能や心ブロックの改善
がみられない場合は下記療法を試みるときがある．

1．免疫制御療法の種類
a）ステロイド短期大量療法
　巨細胞性および好酸球性の組織病変ではその有効性が
確立されている53）が，劇症型心筋炎一般では症例報告レ
ベルに留まる54）．ウイルス感染が想定されるリンパ球性
心筋炎における免疫抑制療法は生命予後・心機能ともに
改善させなかった36），55）．したがって，劇症型といえども，
ウイルス性心筋炎が疑われた患者へのステロイド投与は
少なくとも推奨されない．ステロイド奏効例として，高
度な心ブロックや壁肥厚の存在を挙げる報告もある54）．
b）大量免疫グロブリン療法
　心筋炎モデル動物での有効性が報告され，重症型ヒト
心筋炎への応用が模索された経緯がある．免疫グロブリ
ンのFc部分がマクロファージの抑制性Fc受容体と結合
し，それ以降の過剰な抗原提示やサイトカイン分泌など
の炎症反応を抑制すると考えられている56）．したがって，
Fab分画製剤ではこの作用が期待できず，完全分子型免
疫グロブリン製剤1g/kgを2日間静注する方法が一般的
に用いられている57）．投与された免疫グロブリンのウイ
ルス中和抗体価が高ければウイルスの駆除にも役立つた
め，ウイルス性心筋炎と自己免疫／アレルギー性心筋炎
の両者に有効な可能性がある．しかしながら，その有効
性は臨床的に立証されてはおらず，効果を疑問視する意
見58）もみられる．生物製剤であることや対費用効果につ
いても問題点として指摘されており，適応にあたっては
慎重な対応が望まれる．

【劇症型心筋炎における治療】

クラスⅠ（レベルC）
PCPS，IABP，体外式ペーシング，LVAS

クラスⅡa（レベルC）
カテコラミン薬，PDE-Ⅲ阻害薬，巨細胞性および
好酸球性心筋炎でのステロイド療法
クラスⅡb

大量免疫グロブリン療法，ステロイド療法，カルペ
リチド
クラスⅢ

抗不整脈薬，ジギタリス

2 巨細胞性心筋炎

1 背景・病因
　巨細胞性心筋炎は，多数の多核巨細胞が出現する致死
的心筋炎である59）．劇症型心筋炎の臨床病型をとること
が多いが，一部には慢性不顕性に発症し，拡張型心筋症
に類似した臨床経過をとる場合もある．症候性心筋炎に
占める巨細胞性心筋炎の頻度は，欧米では22％あるい
は41％という報告があり59），60），我が国では3.8％あるい
は13％という報告がある6），44）．多核巨細胞は炎症の激
しい時期に，心筋壊死の強い領域，炎症性細胞の浸潤が
高度な領域に出現する．したがって，重症心筋炎を母数
とした剖検による検討では巨細胞性心筋炎の頻度は高く
なる．一方，軽症例まで含めた心筋炎を母数として心筋
生検に基づいて検討すると，その頻度が低くなる．巨細
胞性心筋炎発症の人種差や地域差についてはよくわかっ
ていない．
　巨細胞性心筋炎の病因はまだ解明されていない．種々
の免疫異常を示す全身性疾患に伴って発症することがあ
る．これまでに，潰瘍性大腸炎，クローン病，骨格筋炎，
重症筋無力症，甲状腺炎，大動脈炎症候群，慢性関節リウ
マチ，悪性貧血，胸腺腫瘍，悪性リンパ腫との合併例が
報告されている61）．また，薬物に対するアレルギー反応
で発症する過敏性心筋炎（hypersensitivity myocarditis）
でも多核巨細胞が出現することがある62）．免疫抑制療法
に対する反応が繰り返し確認できた症例もあり，巨細胞
性心筋炎の原因としてアレルギー／自己免疫の関与が推
定されている．

2 診断
　心筋生検あるいは剖検による組織学的検索で，炎症巣
に多核巨細胞を認めるとき，巨細胞性心筋炎と診断する
（図8）．特発性巨細胞性心筋炎と診断するためには，心
臓サルコイドーシス（心サ症）との鑑別が問題とな
る63）．特発性巨細胞性心筋炎はリンパ球と好酸球の浸潤
が多く，心筋壊死が高度である．これに対して，心サ症
では間質線維化が強く，類上皮細胞肉芽腫形成がみられ
る．すなわち，①心内膜心筋生検（あるいは剖検）で単
核球浸潤・心筋壊死とともに多核巨細胞を認めるとき，
巨細胞性心筋炎と診断する，②非乾酪性類上皮細胞肉芽
腫病変がある場合，単核球浸潤が少なく間質線維化病変
が中心で，他の臓器にサルコイドーシスの所見が明らか
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な場合は，心サ症と診断する．心サ症では注意深い検索
により心臓以外に病変を確認できることが多い．わずか
な検体しか採取できない心筋生検では両者の鑑別は困難
なことがあるが，臨床経過が鑑別に役立つ63）．特発性巨
細胞性心筋炎は心不全で発症することが多く，短期間に
進行し，予後が極めて不良である．心サ症は不整脈で発
症することが多く，病態の進行がないまま経過する期間
が長い．両疾患の病因はいずれも不明である．

【巨細胞性心筋炎の診断法と有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）
心筋生検
クラスⅡ
該当なし
クラスⅢ
該当なし

3 治療
　多数の巨細胞性心筋炎を集計した検討では，免疫抑制
療法を行わなかった症例の平均生存期間は3か月である
のに対し，ステロイド治療（プレドニゾロン）により
3.8か月に延長し，さらに他の免疫抑制薬（シクロスポ
リン，アザチオプリン）の併用により11.5か月にまで
延長していた53）．巨細胞性心筋炎に対する免疫抑制療法
（抗Ｔ細胞抗体＋シクロスポリン＋プレドニゾロン）の
効果を前向きに検討した臨床試験では，11例中8例（73
％）が心臓移植を必要とせずに1年間生存し，1例がク
リプトコッカス肺炎で死亡し，2例が心臓移植を必要と
した64）．また，1年間の免疫抑制療法を終了した8か月
後に巨細胞性心筋炎を再発し死亡した症例が1例みられ
た．経時的な心筋生検では免疫抑制療法を開始して4週
間後には多核巨細胞と好酸球の浸潤は消え，リンパ球浸

潤と心筋壊死は減少して線維化が増加しており，組織学
的にも効果が確認できた．一方，この試験では免疫抑制
療法に伴う合併症として重症感染症による死亡1例と一
過性腎不全6例が報告されている．心機能障害が高度で，
薬物療法によっても改善が得られない症例に対しては，
欧米では心臓移植が行なわれている．移植後の心臓に巨
細胞性心筋炎が再発することがあるが，この場合は免疫
抑制療法への反応が良好である65）．劇症型心筋炎として
発症した場合は，免疫グロブリン大量療法が行われるこ
とがあるが，その効果を多数例で検討した試験はなく，
この治療の意義は不明である．

【巨細胞性心筋炎に対する免疫抑制療法の治療指針】

Giant Cell Myocarditis Treatment Trial（米国）の治療法
抗Ｔ細胞抗体（muromonab-CD3）5.0mg/日，第1
日～第10日
シクロスポリン 血中濃度 150～300ng/mL を維持，
第1日から1年間（腎不全出現時はシロリムスに変
更）
メチルプレドニゾロン10mg/kgを静注，第1日～第
3日，その後，経口プレドニゾロン1mg/kgを第4日
～第7日投与し，その後は漸減．例えば，0.5mg/kg

を1週間，0.25mg/kgを1週間，10mg/日を1週間，
5mg/日を1年間．ただし日本人における適正用量
はわかっていない．

【巨細胞性心筋炎における治療法とその適応評価】

クラスⅠ（レベルC）
IABP，PCPS

クラスⅡa（レベルC）
カテコラミン薬，PDE-Ⅲ阻害薬，カルペリチド，
免疫抑制療法，心臓移植
クラスⅡb

免疫グロブリン大量療法
クラスⅢ
ジギタリス

4 予後
　特発性巨細胞性心筋炎は予後が極めて不良であり，長
期生存例がほとんどない．特発性巨細胞性心筋炎73例
と心サ症42例を収集し予後を比較したところ，5年生存
率は巨細胞性心筋炎21.9％に対して心サ症69.8％であっ
た53）．巨細胞性心筋炎と心サ症の疾患としての異同は不
明であるが，臨床像や予後が著しく異なる点は病因や病
態が全く異なる疾患であることを示唆している．

図8　巨細胞性心筋炎の心筋生検組織像
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3 好酸球性心筋炎

1 背景
　好酸球性心筋炎は，心筋に浸潤した好酸球の顆粒中に
含まれる好酸球カチオン性蛋白（eosinophilic cationic 

protein：ECP）や主要塩基性蛋白（major basic protein：
MBP）などの細胞毒性物質により生じる66）－73）といわれ
ている．大多数例で末梢血の好酸球数増加がみられる
が74），好酸球数増加が認められない症例も存在す
る74）－76）．原因はアレルギー性疾患，薬剤過敏症，寄生
虫感染から特発性まで様々である76）．最も多いのは特発
性であり，半数を占める76）．なお，本症の予後は必ずし
も悪くなく，急性期における死亡率は7％程度であ
る74），76）．

2 診断
　心筋炎としての診断は「急性心筋炎の診断手引き」（表
3）に準じて行い，末梢血中の好酸球数の増加と心筋生
検にて有意な好酸球の浸潤，脱顆粒と心筋細胞の破壊像
が認められれば診断される（表5）．

①症状

　ウイルス性心筋炎と同様に，発熱，咽頭痛，咳などの先
行するかぜ様症状が約2/3の症例に認められる74），76），77）．

その後，数時間から数日後に胸痛，呼吸困難，動悸など
の心症状が出現する．なお薬剤過敏によるものでは，発
症は急激であり，発疹，発熱などが通常みられる．心症
状は心不全，不整脈，心膜炎などに大別される76）－84）．

②血液生化学検査

　末梢血中の好酸球数の増加（500/mm3以上）に加え85），
CK-MBなどの心筋逸脱酵素や心筋トロポニンなどの心
筋構成蛋白の上昇が認められれば本症を疑う．しかし，
末梢血の好酸球数増加が心症状出現前から既に認められ
る例もあれば，心症状がみられるにも関わらず初発段階
では好酸球数が正常範囲内に留まり，その後徐々に増加
して500/mm3を上回る例もある74），75），78），79），86）－88）．した
がって急性心筋炎では，常に好酸球性心筋炎を念頭にお
き経過を観察する必要がある．疑われる症例では，急性
期には2～3日毎に好酸球を測定する必要がある．なお，
症例により末梢血の好酸球数増加の程度は異なる74）．

③胸部X線

　しばしば心拡大や肺うっ血像が認められる．

④心電図

　様々な所見がみられるがST上昇の頻度が最も高く，
約半数例で観察される76）．異常Q波の頻度も高く，約
1/3の症例で認められる76）．ウイルス性心筋炎でしばし
ば認められる房室ブロックは，この心筋炎ではまれであ

表5　好酸球性心筋炎の診断手引き

　下記の必須5項目が認められれば好酸球性心筋炎が強く疑われる．なお冠動脈造影などによって，急性心筋梗塞を鑑別する必要
がある．確定診断は心筋生検による

1．必須項目
1）末梢血中の好酸球数の増加（500/mm3以上）1）

2）胸痛，呼吸困難，動悸などの心症状
3）CK-MBなどの心筋逸脱酵素，心筋トロポニンTなどの心筋構成蛋白の上昇
4）心電図変化 2）

5）心エコー図における一過性の左室壁肥厚 3）あるいは壁運動異常

2．参考項目
1）アレルギー性疾患（気管支喘息，鼻炎，じんま疹など）を約1/3の症例が有する
2）先行するかぜ様症状（発熱，咽頭痛，咳など）が約2/3の症例でみられる

3．心筋生検所見
　好酸球の浸潤，好酸球の脱顆粒，心筋細胞の融解・消失，間質の浮腫や線維化などが認められる．なお，心内膜炎が観察される
こともある

注1）末梢血の好酸球数増加は心症状出現前から認められる例と，心症状が既にみられるにもかかわらず好酸球数は正常範囲内でそ
の後徐々に増加し500/mm3を上回る例がある．したがって，心筋炎が疑われる症例では，急性期には少なくとも2～3日に一
度は好酸球を算定する必要がある．なお，症例により末梢血の好酸球増加の程度は異なる．

 2）ST上昇は約半数例で観察され，異常Q波も約1/3の症例で認められる．ウイルス性や特発性心筋炎でしばしば認められる房室
ブロックは，本症ではまれである．

 3）左室壁肥厚は高頻度に認められる．その程度は症例により様々であり，7～14日で正常化する．したがって，経時的な観察が
必要である．
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る76）．

⑤心エコー図

　主な所見としては，一過性の左室壁肥厚と左室壁運動
異常が挙げられる15），16），88）－90）．左室壁肥厚は約80％の
症例で認められ16），心室中隔および左室後壁の壁厚がと
もに15mm以上に及ぶこともしばしばある15），16），89），90）．
この壁厚増大は心筋間質の浮腫によるものであり15），7
～14日で正常化する90）．この壁厚増大に伴い左室内腔
が狭小化する16）と，左室駆出率の低下とあいまって一回
心拍出量が低下する16）．また，高頻度（70％）に心膜
液の貯留が観察される76），80）が，大量に心膜液が貯留し
なくても心タンポナーデに陥る症例が存在する80）．この
ような経時的変化の把握には心エコー図が非侵襲的で情
報量の多い有用な検査法であり，急性期には頻回に施行
する．

⑥心臓カテ－テル検査

　急性心筋梗塞を鑑別する目的で冠動脈造影検査を行
う87）．本症の確定診断は心筋生検によって得られるため，
病状が許せばできるだけ急性期に心内膜心筋生検を施行
する．標本内に有意な好酸球の浸潤，好酸球顆粒と心筋
細胞の融解や消失化が認められれば，好酸球性心筋炎と
確定診断される．多くの症例で好酸球浸潤以外にリンパ
球浸潤，間質の浮腫，線維化などが認められ，心内膜炎
が観察されることもしばしばある82），91）（図9）．一般に免
疫染色でECP73），83），92）やMBP80）が染色される．心筋生検
では，採取部位や標本の個数，採取時期により組織像の
違いや偽陰性が避けられないので，標本は3個以上の採
取が望ましい．なお，病理所見が陰性であっても本症は
否定できない．

⑦原因検索

　何らかのアレルギー性疾患が約1/3の症例に認められ
るため76），十分な問診が必要となる．寄生虫感染が原因
となることもあるため，血清の寄生虫抗体価の測定も行
う．また，薬剤性が疑われる場合は，薬剤性リンパ球刺
激試験（DLST）を行う．

【好酸球性心筋炎の診断法と有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）
心筋生検
クラスⅡa

末梢血好酸球数の増加（500/mm3以上）
クラスⅢ

該当なし

●将来展望

1）診断のための特異的バイオマーカー
　この心筋炎では血清中のECPが上昇しており，また
ECPが病勢を反映するとの報告がある93）．

3 治療
　この心筋炎は，無症状に経過する例から重篤な心不全
を呈して，死に至る例まで幅広い病像を示す．治療の主
眼は好酸球に基づく炎症を鎮静化することにある．心症
状が軽微な症例では，安静臥床と経過観察のみで自然軽
快することがある．しかし，心不全や重篤な不整脈を伴
うと支持療法に加えてステロイド投与を必要とする．喘
息や鼻炎などのアレルギー性疾患，寄生虫感染症，薬物
アレルギーなど好酸球増加をもたらす病態では，原疾患
への療法を先行させる．なお本症では，心内膜炎を併発
することがしばしばあり，壁在血栓予防のため，抗凝固
薬治療を併用する必要がある．

【ステロイド療法の治療指針】

1）急性期
　心筋生検にて確定診断された時点で，心症状を有する
場合はステロイド投与を考慮する．プレドニゾロン
30mg/日から開始し，好酸球数や炎症所見を目安に漸減
する84），89），91）－95）．ショックや肺水腫などの重症例では，
メチルプレドニゾロン1,000mg/日（3日間）のステロイ
ド短期大量療法を行う79）．通常，末梢血中の好酸球数は
速やかに減少・正常化し，左室壁肥厚や壁運動異常も改
善する．

図9　好酸球性心筋炎の心筋生検組織像

　好酸球の浸潤と好酸球から放出された顆粒が観察される．な
お周囲の心筋は脱落し，膠原線維に置換されている．
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2）遠隔期の管理
　大半の症例が，急性期のステロイド投与にて改善する
が，まれに好酸球数が再び増加する症例が存在する．こ
の場合には，好酸球が増加する原因をさらに検索し，と
きにはステロイド長期投与が必要となる．

【好酸球性心筋炎における治療法とその適応評価】

クラスⅠ（レベルC）
ステロイド，IABP，PCPS

クラスⅡa（レベルC）
カルペリチド，カテコラミン薬，PDE-Ⅲ阻害薬

クラスⅢ
該当なし

4 慢性心筋炎

1 背景
　慢性心筋炎は，ヨーロッパにおいて疾患単位として認
知されているが，アメリカでは否定的な見解が多い．一
方，我が国では臨床例や剖検例において慢性心筋炎と診
断せざるを得ない症例が報告されている96）－100）．本疾患
についての見解が未だ統一されないのは，歴史的背
景101），報告症例が少ないこと，臨床像が多彩であるこ
となどの理由が考えられる．しかし，実際には拡張型心
筋症と臨床診断された症例においても，剖検や手術時に
採取した心筋標本に，まれではなく心筋炎の存在を示す
リンパ球浸潤を認めている．しかも，症例の中には高度
の細胞浸潤がある例も含まれる．このことは拡張型心筋
症と慢性心筋炎との鑑別診断が必ずしも容易ではないこ
と，また，慢性心筋炎が決してまれではないことを示唆

している102）．2008年の欧州心臓病学会からの心筋症の
分類に関する見解では，拡張型心筋症の原因として（慢
性）心筋炎やウイルス持続感染が挙げられている103）．
慢性心筋炎のほとんどは急性に発病しないが，ごくまれ
に急性に発病し，持続・遷延する場合がある28）．
　現在のところ，慢性心筋炎の診断は主に心筋組織所見
を根拠として行われている．しかし，生検心筋などの小
さな標本はサンプリング・エラーや病理医による診断バ
イアスが大きい．このような背景に基づいて，日本循環
器学会学術委員会により，心筋組織所見のみならず臨床
所見を取り入れた「慢性心筋炎診断のガイドライン
（1991 ︲ 1993年度報告）」が作成された5）．これは，慢
性心筋炎診断に関する世界唯一のガイドラインである．
今回はその後に得られた知見を加えて新しいガイドライ
ンを作成した（表6）．
　急性心筋炎の病因はウイルス感染が重要であるが，慢
性心筋炎は不明の場合が多く，慢性化の機序もほとんど
明らかにされていない．ごく最近，ウイルス感染104）や
自己免疫105），106）の本疾患への関与を示唆する報告がみら
れるようになった．C型肝炎ウイルス関連心筋症との関
連を示唆する報告もある107）．一方，動物モデルでは，
以前より急性心筋炎後のウイルス持続感染や自己反応性
リンパ球の活性化による自己免疫心筋細胞障害，さらに
サイトカインによる心筋障害の遷延化が証明されてい
る108）．自己免疫性心筋炎モデルでは，慢性化への機序
として心筋炎惹起性リンパ球への抑制が起こらないこと
や病変部サイトカイン環境のTh1優位性が持続すること
などが指摘されている109），110）．
　慢性心筋炎の診断ガイドラインが作成されて10年余
の経過のため，未だ症例数が少なく予後が明らかにされ
ていないが，予後不良との指摘もある44），111）．予後を規

表6　慢性心筋炎の診断手引き

［定義］
　慢性心筋炎とは，数か月間以上持続する心筋炎をいう．しばしば心不全や不整脈を来たし，拡張型心筋症類似の病態を呈する．
不顕性に発病し慢性の経過をとるものと，ごく一部に急性心筋炎が持続遷延するもの 1）がある

［診断の参考事項］
1）数か月以上持続する心不全や不整脈による症状や徴候がある
2）心筋生検：
　心筋組織には，大小の単核細胞の集簇あるいは浸潤があり 2），近接する心筋細胞の融解消失や壊死を伴う．また，心筋細胞には
大小不同，肥大，配列の乱れがみられる．間質には心筋細胞と置き換った線維組織や脂肪組織が認められる．これら心筋細胞変性，
細胞浸潤と線維化・脂肪化の併存は持続する心筋炎の目安となる．また，心筋におけるウイルス遺伝子の検出は診断を支持する
3）切除心筋や剖検：
　心筋生検で診断されず，切除心筋や剖検心ではじめて持続する心筋炎が証明されることがある
4）心筋シンチグラム：
　ガリウムシンチグラム，ピロリン酸シンチグラムでの陽性所見は，心筋炎の活動性の指標として有用である

注1）炎症の持続遷延とは急性心筋炎発症から数か月後にも心筋炎の持続を認める場合をいう．
 2） 細胞浸潤とは1視野（400倍）で単核細胞が5個以上，集簇とは1視野（400倍）20個以上を認める場合をいう．なお，浸潤細

胞の同定には免疫組織化学的方法を行うことが望ましい．
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定する因子として，ウイルス本体たる遺伝子構造すなわ
ちウイルスゲノムの心筋内局在が注目されている112）．

2 診断
　慢性心筋炎の診断は必ずしも容易でない．特に，拡張
型心筋症との鑑別診断は困難である．急性心筋炎と異な
り，慢性心筋炎では臨床症状，胸部X線，心電図，心エ
コー図などの所見があまり参考にならない．ほとんどの
慢性心筋炎は不顕性に発病し，慢性の経過をとる．急性
心筋炎から移行するものは極めてまれである5）．本疾患
の症状や徴候は非特異的で，心不全や不整脈の症状や徴
候を示し，拡張型心筋症類似の病態を呈することが多
い94）－98），100），111）．さらに，心臓サルコイドーシスと類似
することがあるため，その鑑別も必要である．急性心筋
炎が遷延する症例5），113）では病歴が重要な診断根拠とな
る3），6）．

①血液生化学検査

　心筋細胞壊死，間質の細胞浸潤や線維化を示唆する所
見が有用と考えられる．しかし，炎症の存在を示す高感
度CRP，心筋細胞壊死の存在を示す心筋構成蛋白のト
ロポニンTおよびヒト心臓由来脂肪酸結合蛋白
（H-FABP），心筋逸脱酵素であるCK-MBなどの血中濃
度増加の診断価値は未だ実証されていない．

②画像診断

　胸部X線，心電図および心エコー図などにおける所見
は拡張型心筋症に類似する．一方，67Gaや99mTcピロリ
ン酸心筋シンチグラフィなどの心臓核医学検査は持続す
る心筋炎の存在を示唆し，拡張型心筋症との鑑別に有用
である．しかし，心臓サルコイドーシス（心サ症）でも
類似の陽性所見を呈するので注意を要する．

③病理診断

　諸種検査の中で診断価値が最も高い．表6に示した「慢
性心筋炎の診断手引き」を参照し，大小の単核球浸潤・
集簇および間質の線維化や脂肪化との併存を確認すれば
診断が確定する（図10）．しかし，心内膜心筋生検標本
は小さいため，複数採取してもサンプリング・エラーは
避けられない．心筋生検に比べ，心臓形成術やLVAS装
着時の切除心筋，あるいは剖検心は標本が大きいので偽
陰性が避けられる．すなわち，心筋生検で診断されず，
切除心筋や剖検心筋ではじめて持続する心筋炎が証明さ
れることがある111）．また，心筋組織におけるウイルス
遺伝子の検出，特にコクサッキーB群ウイルスゲノムの

存在105）は慢性心筋炎との診断を支持する．

【慢性心筋炎における診断法とその有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）
生検心筋，剖検心，心臓手術時の切除心筋による組
織診断
クラスⅡa

該当なし
クラスⅡb
67Gaシンチグラフィ，99mTcピロリン酸シンチグラ
フィ，心筋内ウイルスゲノム
クラスⅢ
該当なし

●将来展望

1）心筋トロポニンT
　拡張型心筋症における血中心筋トロポニンT陽性の持
続は心機能低下や予後の悪化と相関し，持続的な心筋細
胞障害を示唆している114）．また，血中心筋トロポニン
Tは軽微な心筋細胞障害も検出する115）．したがって血
中心筋トロポニンTは，慢性心筋炎診断の重要なバイオ
マーカーとなるであろう．同様に，H-FABPも有用と思
われる．
2）サイトカイン 116）

　生検標本を用いた IL-6やTNF-αなどの炎症性サイト
カインの検出は慢性心筋炎の診断に有望である．
3）抗心自己抗体 105），117），118）

　慢性心筋炎や拡張型心筋症患者の成因に抗心自己抗体
が関与し，心機能の悪化にも関わるとの報告がある．抗
心自己抗体の存否が慢性心筋炎の診断や予後評価に役立

図10　慢性心筋炎の心筋生検組織像

　大小の単核細胞の集簇があり，近接する心筋細胞の融解消失
を伴っている．間質には置換性の線維組織や脂肪組織が認めら
れる．
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つ可能性がある．
4）テネイシン-C
　慢性心筋炎の心筋組織においてテネイシン -Cの発現
が亢進しており，炎症の程度と相関した報告がある102）．
また，拡張型心筋症患者においてテネイシン -Cの血中
濃度と心不全の重症度が相関を示した119）．テネイシン
-Cの測定が慢性心筋炎の診断（拡張型心筋症との鑑別）
や予後評価に役立つ可能性がある．

3 治療
　ほとんどの慢性心筋炎は病因を特定できないため，一
般には原因療法を行わず対症療法のみが行われている．
本疾患はしばしば拡張型心筋症類似の病態を呈し心不全
や不整脈を主徴とするため，エビデンスを有する慢性心
不全療法および抗不整脈療法などを行う．本疾患患者に
おいて内科的治療が限界に達し心臓形成術を行った場
合，手術死亡は拡張型心筋症に比して高い104），111）．
　1995年に米国で活動性心筋炎を対象とした免疫抑制
療法による大規模臨床試験（Myocarditis Treatment 

Trial）が行われた55）．この試験の対象症例には慢性心筋
炎が多数含まれていると推定されるが，免疫抑制療法の
有効性は確認されなかった55）．最近，この大規模臨床試
験は異なる病因の心筋炎を画一的に治療したとの反省が
なされている．この反省に基づいて，慢性心筋炎を病因
によりウイルス性心筋炎と自己免疫性心筋炎との2つに
大別し，それぞれに抗ウイルス療法または免疫抑制療法
を行い，いずれの治療も有効であったと報告してい
る35），120），121）．また，慢性心不全を呈するリンパ球性心筋
炎のうち，抗心自己抗体が陽性で心筋にウイルス遺伝子
が存在しない症例が免疫抑制療法の良い適応であるとの
指摘がある36）．さらに，心筋組織にHLA発現が亢進し
ている炎症性心筋症例では免疫抑制療法が有効であった
との報告もある122）．また，原因療法としてウイルス性
心筋症にβインターフェロン投与が有効であったとの報
告がある123），124）．現在，心筋炎を病因によりウイルス性
と自己免疫性に分類して治療を行う新しい大規模臨床試
験（The European Study of Epidemiology and Treatment 

of Cardiac Inflammatory Diseases） が 進 行 中 で あ
る118），125），126）．最近，生検心筋における①免疫組織学的
炎症性細胞浸潤の有無と②PCRによるウイルスゲノム
の有無，さらに③抗心筋自己抗体の有無の3項目により
心筋炎を病因論的に分類して，免疫抑制療法，抗ウイル
ス療法，あるいは一般的心不全治療を選択する治療法が
提唱されている127）．
　慢性心筋炎も拡張型心筋症と同様に，内科的治療が限

界に達すれば心臓移植の適応がある．しかし適応に際し
ては，移植除外条件128）である心筋炎を惹起する活動性
感染症や膠原病などの有無に十分留意せねばならない．
より慎重な適応評価が必要となる．移植後の予後につい
てはレシピエント心にウイルスゲノムが検出されると成
績が悪いとの指摘がある129）．

【慢性心筋炎における治療法と適応評価】

クラスⅠ
該当なし
クラスⅡa

エビデンスを有する慢性心不全療法および抗不整脈
療法
クラスⅡb

ステロイド療法，免疫抑制療法，抗ウイルス療法（β
インターフェロン），心臓移植
クラスⅢ
該当なし

●将来展望

1）免疫グロブリン吸着療法 130），131）

　最近，拡張型心筋症患者の治療に免疫グロブリン吸着
療法が有効で心機能が有意に改善したとの報告があ
る127），132）．慢性心筋炎の成因に抗心自己抗体の関与が指
摘されており105），免疫グロブリン吸着が有効である可
能性がある．

5 小児心筋炎

　海外データによると，小児心筋炎は小児例剖検の1.8
％に該当し，うち57％は突然死である．また，小児の
致死性心筋炎の頻度は10万人中0.46人との報告があ
る133）．

1 背景と原因病原体
　小児期に発症する心筋炎は，劇症型心筋炎が30～40
％，急性心筋炎が40～50％，その他が5～10％の頻度で，
慢性心筋炎は極めて少ない．原因にはウイルス感染が多
く，日常臨床上遭遇するあらゆる種類のウイルスが小児
期心筋炎を起こす．ウイルスゲノム検索によると，急性
心筋炎の38～59％がゲノム陽性であり，なかでもアデ
ノウイルスとエンテロウイルスの陽性率が高い．一般小
児においてもエンテロウイルス感染症の頻度は予想以上
に高い134）．アデノウイルスによる心筋炎は10～50％を
占める．その内訳はⅡ型が80％，Ⅴ型が20％である．
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症状は軽症から中等症に及ぶ．一方，エンテロウイルス
によるものは20～30％で，特にコクサッキーウイルス
による心筋炎は重症になりやすい8），135）－137）．また心内膜
線維弾性症でも，ムンプスウイルス以外にアデノウイル
スやコクサッキーウイルスが検出される138）．PCRを用
いれば気道分泌物からも検出が可能である139）．その他
サイトメガロウイルスが3％にみられる．マイコプラズ
マ，クラミジア，インフルエンザ，単純ヘルペスウイル
ス，EBウイルス，RSウイルスなどのウイルス感染は1
％未満とまれである140）．またパルボウイルスB19の報
告が増加している141）．肺炎球菌，髄膜炎菌などによっ
ても心筋炎が発症する8），142）．

2 予後
　インフルエンザでは死亡例のうち約13％が心筋炎と
の報告がある143）．小児でも劇症型心筋炎は依然予後不
良であるため，急性期の迅速な対応が求められる．急性
心筋炎では1/3が完全回復し，1/3で何らかの後遺症を
示すが無症状な状態に回復する．心不全合併例の一部は
拡張型心筋症様病態に陥る．小児期の特徴は，不整脈，
特に心室頻拍や心室性期外収縮の頻発を残すことであ
り，長期にわたる心事故の観察が必要である．急性心筋
炎によって発症した完全房室ブロックの67％が自然に
回復したが，28％ではペースメーカ植込み術を必要と
し，またその5％が死亡したとする報告がある144）．
　1歳未満の患児であることやアデノウイルス感染であ
ると心筋炎の予後は悪く145），アデノウイルスPCR陽性
の5年生存は66％，PCR陰性では95％である146）．

3 診断
　劇症型心筋炎による入院前に肺炎・喘息と診断を受け
ている人は約半数であり，心電図の陽性率95％，胸部
X線の陽性率は55％との報告がある147）．

①血液生化学検査

　小児例においても，AST，LDHなど心筋逸脱酵素の
急激な上昇は診断に有効である．さらに，血中心筋トロ
ポニンTの上昇は特異的である．来院時は正常値であり
ながら数時間後に急上昇する例がある．
　ウイルス分離は，便，尿，血液，気管分泌物などから
可能である148）．発病初期の数日間に分離される．血清
中ウイルス抗体価では，中和抗体が特異性に優れ，補体
結合反応は交差性があり，診断的価値は低い．早期診断
には特異的 IgM抗体価の上昇が有用である149）．

②心電図

　刺激伝導系に炎症が波及すると心ブロックや不整脈を
惹起し，一時ペーシングを必要とする場合がある142）．
報告例から心電図変化の頻度をまとめると，心室細動・
心室頻拍12％，完全房室ブロック25％，心室内伝導障
害12％，低電位差39％，異常Q波46％，R波減高54％，
ST-T変化95％であった．これを大きく分類すると①完
全房室ブロック23％，②心室頻拍や上室頻拍などの異
所性自動能亢進12％，③心筋梗塞様49％，④ST-T波陰
転化16％となる8）．

③胸部X線

　急性期に心拡大が急速に進行する例がある．一方，心
拡大が目立たず間質性肺水腫と肺静脈うっ血が主体の重
症例も少なくない．劇症型心筋炎の発症直後では心胸郭
比がほぼ正常な例も認められる6）．胸水を呈する症例も
ある．なお，心筋炎に伴う乳頭筋や腱索の断裂にて急性
僧帽弁閉鎖不全症を合併する場合や，急性肺水腫のため
に呼吸不全が前景に出る場合もある150）．

④心エコー図

　小児期では心エコー図検査が診断や治療に特に重要で
ある．
　経胸壁心エコー図は明瞭であり，心膜液貯留，左室壁
運動低下および相当部位の一過性壁厚増加が急性心筋炎
の診断に優れた所見である151）．左房・左室拡大，拡張
能低下，心腔内血栓，腱索断裂，房室弁逆流も重要であ
る．これらの所見は数時間単位で変化するので，経時的
に繰り返し検査することが肝要である．
　左室壁運動異常の程度は，心不全の重症度とよく相関
する152）．しかし予後とは必ずしも一致しない．入院時
の左室駆出率が40％未満の症例は劇症化しやすいとさ
れる152）．一方，劇症化と壁厚の関連については否定的
な報告が多い．左室拡張末期径に対する左室壁厚の割合
が高い群は生命予後が良好である．特に，左室腔が有意
な拡大をみせず，左室後壁が厚い場合は心筋炎による浮
腫が強いことを示す152），153）．たとえ心収縮能が低下し高
度の心ポンプ失調に陥っても，心筋炎が終焉すれば心機
能の回復が期待される15）．なお，劇症型心筋炎では急性
期に壁厚増加があっても左室拡張径は不変であり，回復
後6か月時点の左室駆出率も高い153）．

⑤核医学検査

　急性期の67Ga心筋シンチグラフィや99mTc-ピロリン酸
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シンチグラフィの陽性像は，心筋の炎症像の指標として
有用である．しかし，前者は感受性が低く，被爆量が多
いことが特に小児では問題であり，後者は特異性が低い
ことが短所である．撮像にあたってはSPECT像による
観察を行う．また，201Tlを用いた二核種同時撮影を行え
ば，201Tl欠損部に陽性像が確認されることで診断根拠と
なる．小児期心筋炎では発症から1年を経過しても201Tl

の集積低下像が高頻度に検出される154）．しかし，その
後徐々に改善していく155）．ただし，長期間心不全症状
を呈する患者では201Tl欠損像や集積低下像を認める頻
度が高い．また，無症候性の慢性心筋炎では，T波陰転
化などの心電図異常部位に一致して201Tl集積低下像を
示すことがある156）．67Gaでは陰性でも，99mTc-MIBIで
は欠損像を示すことがある157）．海外で臨床応用されて
いる111In抗ミオシン抗体シンチグラフィは，急性期から
亜急性期には心筋壊死に特異的な集積像を示す．その感
度や特異度はそれぞれ80～100％，30～50％程度と極
めて有用である158）が，現在我が国では使用できない．
急性心筋炎後拡張型心筋症様病態に陥った患者では，
123I-MIBGの心臓への集積低下と洗い出し率亢進といっ
た心臓交感神経活性の異常を認める．心プールシンチグ
ラフィでは左室駆出率低下の度合いは様々であるが，び
まん性の収縮能低下や低収縮・無収縮といった壁運動異
常を高頻度に認める156）．

⑥CMR

　急性期の壁運動低下部位での浮腫および心腔内の血流
停滞シグナルが観察される．T2強調画像における心筋／
骨格筋シグナル強度比が心筋炎組織像とよく一致する159）．
さらに，LGEおよびシネモードは心筋炎におけるCMR

の診断的価値をさらに高める．

⑦心筋生検

　成人例と同様診断の決め手であり，年長児であれば比
較的安全に心筋生検を行うことが可能である．幼児では，
拡張型心筋症との鑑別診断が必要となる症例においての
み，安全性に十分配慮して行う．特に，乳幼児では穿孔
のリスクが高い．小児期心筋炎の生検組織像を系統的に
扱った文献はほとんどないが，概ね成人例と同様と考え
てよい135），160）．なお，5～12歳の小児期心筋炎例の調査
で，発症後平均13か月時の組織像にても治癒後心筋炎
像や心筋肥大が認められ，201Tl集積異常や心収縮力低下
が随伴していたという指摘がある161）．また，成人でも
時に検出される巨細胞性心筋炎が小児でもまれ（約6％）
に報告されている157）．多くは致死的で，心臓移植の対

象となる．成人同様心室性不整脈やブロックが多い．約
20％は免疫関連疾患に伴っており，女児に多い．コク
サッキーウイルスは明らかな心筋炎像がみられることが
多いが，アデノウイルスによるものは所見が軽いことが
多い．好酸球性心筋炎162）やサルコイドーシス163），慢性
心筋炎164）もまれではあるが報告はある．

【小児期心筋炎における診断法と有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）
該当なし
クラスⅡa（レベルC）
心筋生検，心エコー図，心電図，心筋トロポニン，
CMR

クラスⅡb
99mTcピロリン酸シンチグラフィ，67Gaシンチグラ
フィ
クラスⅢ
該当なし

3 治療
　心筋炎が疑われたら，まず小児救命救急管理が可能な
施設に搬送する．治療の基本は，全身血管抵抗と，左室
充満圧の軽減，酸素供給増加／酸素消費低下などによる
循環動態の保持である．劇症型や重症例に対しては呼吸
管理と心肺補助循環を併用する．特異的療法として抗ウ
イルス薬やステロイド，大量免疫グロブリン療法がある．

①大量免疫グロブリン療法

　免疫グロブリンによる治療は1年後の左心機能と生存
率を有意に改善するとの報告がある．しかし，大規模臨
床試験による有効性は実証されていない142），165）．ただし，
成人に比し，この療法による有効性は小児例ほど大きい
感触があり37），多くの患者で試みられる傾向にある．

②免疫抑制薬

　成人と同様，免疫抑制療法の明らかな治療効果は実証
されていない55）．しかし一部の小児期心筋炎でプレドニ
ゾロンとアザチオプリン，あるいはシクロスポリンの併
用は心筋炎および重症の心機能障害を改善するとの報告
がある166）．また，免疫調整療法としてOKT3による心
機能の劇的な改善が小児期心筋炎でも報告されてい
る167）．OKT3はT細胞表面のCP3抗原に結合し，Tリン
パ球数を減少させる．
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③抗ウイルス療法

　プレコナリルはコクサッキーウイルスへの直接結合に
て心筋細胞への感染を防ぎ，有効性が報告されてい
る168）．また，リバビリンは初期に投与されればコクサ
ッキーウイルス，アデノウイルス両者の感染に有効性が
あるとされる38），39）．

④補助循環

　劇症型心筋炎での心原性ショックや重症不整脈に対し
て，早期の心肺補助循環が有用と考えられ，小児期でも
積極的な使用が勧められる．症例によって，extra- 

corporeal membrane oxygenation（ECMO），IABP，
LVASを併用する場合もある．ただし，小児の体格に見
合った装置が十分開発されていない現状にある．大腿動
静脈の血管径が細く下肢阻血が懸念される症例では，バ
イパスを設置するか，末梢からのカニュレーションが困
難であれば，胸骨正中開胸で，送血管・脱血管を上行大
動脈・右房に直接挿入して実施することもある．PCPS

導入にあたり，年齢は概ね学童以上が目安である．管理
にあたっては，回路や機器の設置，導入のタイミングが
非常に重要である．また，経過中の感染症に対する抗菌
薬の投与や呼吸条件の設定を行う必要性から，慎重な集
中管理が基本である6）．一般的な使用期間は小児でも1
週間前後までが目安であり，長期に使用すると出血や血
栓症，感染症などの合併症が多いため心機能の改善を判
断し早期離脱を進める．体重の少ない乳幼児では
ECMOによる管理が推奨される169）－173）．なお，呼吸不
全症例については，V-V ECMOを内頚静脈からカニュ
レーションして実施する．ただし，循環補助としてはあ
まり効果的ではない．
　なお，我が国での小児期心筋炎に対するPCPS管理の
9症例をまとめると，開始時の左室駆出率は10％未満か
ら42％で，IABPおよびCHDFの併用がそれぞれ2例ず
つあった．管理途中で開胸に変更されたものが4例あり，
7例が救命できた162）－169）．IABPはバルーンサイズや拡
大のタイミングなどの問題がある174）．また，海外での
多施設共同研究の結果では，ECMOとLVASを用いた劇
症型心筋炎の治療では80％が救命され，体表面積1.3 m2

以下の小児でも72％が生存できた175）．ステロイドや免
疫グロブリン，補助循環を併用することにより急性期を
乗り切れば，予後は良好とされている．すなわち，劇症
心筋炎の予後は改善されてきており，積極的治療が望ま
れる145），176），177）．

【小児期心筋炎の治療と有効性評価】

クラスⅠ（レベルC）
PCPS，IABP，ECMO，CHDF

クラスⅡa（レベルC）
急性心不全支持療法：利尿薬，血管拡張薬，カテコ
ラミン
クラスⅡb

ステロイド，大量免疫グロブリン，リバビリン，抗
不整脈薬
クラスⅢ
該当なし

　小児科学会認定施設627病院に対して，1997年1月か
ら2002年12月までの5年間の小児期心筋炎経験例をア
ンケート調査した．111施設から261症例の報告があり，
そのうち161例について二次回答が得られた．劇症型が
全体の約40％と多く，急性型と合わせた死亡率は約20
％であった．生存例の約2/3は後遺症なく回復した．また，
長期観察期での不整脈や心機能低下の遺残は比較的少な
かった．治療として，ステロイドが26％，免疫グロブ
リン大量療法が46％，補助循環が約半数で有効と判断
された178）．

6 新生児期の心筋炎

1 背景
　新生児期の急性心筋炎は，出産数日前から母体に感染
徴候がみられることが多く，出生前から胎児の心不全徴
候がみられることもある179）．水平感染の危険性もあり，
家族内の感染源は母親のみならず，同胞や父親の感染徴
候も注意する．また，保育施設内での集団発症がコクサ
ッキーウイルスA9・A16やエコーウイルス7・11型で
報告されている180）．報告例の2/3は劇症型であり，致命
率は50％以上と高い181）．特に，致死例の原因ウイルス
はコクサッキーB群ウイルスが約75％を占めている182）．
心臓以外の合併症として播種性血管内凝固症候群
（DIC），髄膜脳炎，肝炎が多く，これらは予後に大きく
影響する．危険因子として，未熟児，低出生体重児が挙
げられる．

2 診断
　多くは分娩時から症状が発現する．発熱は全例にはな
く，発症時から心肺症状を呈する症例が多い．臨床症状
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は不機嫌，哺乳困難，嘔吐，呼吸困難，痙攣などの非特
異的症状や，心症状，不整脈，まれには心不全を伴った
非免疫性胎児水腫で発症することもある．また，エンテ
ロウイルス感染の一部では典型的な二峰性経過もみられ
る．新生児期では血清CRPの上昇は顕著ではなく，心
筋逸脱酵素や心筋トロポニンTなどのバイオマーカー検
査が有用である．約半数の症例ではウイルスが分離され，
コクサッキーB群ウイルス，特にB2とB3が多く，また
コクサッキーウイルスA3・9・14，エコーウイルス6・
11・19型も報告されている．

【新生児期心筋炎における診断法と有用性評価】

クラスⅠ
該当なし
クラスⅡa（レベルC）
心エコー図，心電図
クラスⅡb

心筋トロポニン
クラスⅢ
該当なし

3 治療
　同一施設内でのウイルス感染伝播の可能性もあり，隔
離，ガウンテクニック等の感染予防措置をとる必要があ
る．カテコラミン薬や利尿薬，血管拡張薬による急性心
不全の支持療法を中心とした全身管理が基本である．
ECMOなどの体外補助循環が有用との報告もみられ，
NICUや小児 ICUなどを備える専門施設へただちに搬送
することが望ましい．また，合併症としての肝炎や髄膜
炎，DICの治療を同時に行う．ステロイドや大量免疫グ
ロブリンによる直接的効果は未だ新生児では明らかでは
ない．特異的治療として，RSウイルスにはリバビリンが，
単純ヘルペスウイルスとサイトメガロウイルスにはアシ
クロビルやガンシクロビルが有用である．

【新生児期心筋炎の治療と有効性評価】

クラスⅠ（レベルC）
急性心不全支持療法：利尿薬（フロセミド，スピロ
ノラクトン），血管拡張薬（ミルリノン，エナラプ
リル，カプトプリル），カテコラミン薬（ドブタミン，
ドパミン），抗不整脈薬
クラスⅡa

体外補助循環（ECMOなど）
クラスⅡb

ステロイド療法，大量免疫グロブリン療法，抗ウイ

ルス療法
クラスⅢ
該当なし

Ⅲ 類縁疾患

1 心臓サルコイドーシス

1 背景
　サルコイドーシスは原因不明の全身性肉芽腫性疾患で
ある．心病変の存在はサルコイドーシスの予後と関連し，
しかもその頻度は我が国において高く，ステロイドの効
果が期待されるため適切な診断が要求される．拡張型心
筋症183），慢性心筋炎，巨細胞性心筋炎63）などとの鑑別
が問題となり，剖検，心移植，左室形成術などの心筋を
組織学的に検索し，初めて心臓サルコイドーシス（心サ
症）と診断される症例も存在する．1993年に作製され
た診断の手引きは心筋生検あるいは剖検で心臓から肉芽
腫の得られた症例をもとに作成された184）．臨床的にサ
ルコイドーシスが明らかで心サ症に特徴的な臨床所見が
いくつか認められても，どこかの臓器や組織から類上皮
細胞肉芽腫が証明されなければ診断が得られないこと，
心電図所見にST-T変化や左室肥大など非特異的な徴候
が盛り込まれていたため，サ症に合併した高血圧性心臓
病などが心サ症と診断されてしまうなどの欠点が指摘さ
れた．

2 診断
　以上の点を考慮し，2006年に心サ症診断の手引きが
改訂された（表7）．その特徴は，1）病理組織学的な基
準の見直し，2）心サ症に特徴的または高頻度に認めら
れる臨床所見を主徴候として重み付けを行ったこと，3）
新たにCMRの遅延造影所見を副徴候の1つに盛り込ん
だことなどである185）．新しい診断の手引きで診断され
た症例は一般にステロイドの適応と考えられる．
18F-fluorodeoxyglucose（18F-FDG）PET（positron 

emission tomography）の有用性も報告されているが，
撮像方法や陽性所見の統一はなされていない186）－188）．
心筋への生理的な18F-FDGの集積に注意すべきである．
心内膜心筋生検で肉芽腫の得られる確率は必ずしも高く
ない189）が，原因不明の心筋疾患が心筋生検によって初
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めて心サ症と診断される症例も存在する．原因不明の心
筋疾患で心サ症が疑われる場合は，呼吸器科，眼科，皮
膚科などと協力しサ症との鑑別診断を行う．

【心臓サルコイドーシスにおける診断法と有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）
該当なし
クラスⅡa（レベルC）
心筋生検，心電図，心エコー，全身67Gaシンチグ
ラフィ，CMR

呼吸器科，眼科，皮膚科などの全身検索
クラスⅡb（レベルC）
心筋血流シンチグラフィ
クラスⅢ（レベルC）
該当なし

3 治療

　日本サルコイドーシス /肉芽腫性疾患学会と日本心臓
病学会は2003年に「サルコイドーシス治療に関する見
解 ︲ 2003」をまとめた190）．

①免疫抑制療法

　高度房室ブロック，心室性不整脈，心機能低下症例な
どに肉芽腫性炎症を抑制する目的でステロイドが投与さ
れる．プラセボとの比較でステロイドの効果を科学的に
証明した報告は存在しないが，67Gaの心筋への異常集積
の消失，伝導障害や不整脈，心機能の改善などを示す症
例が存在する191），192）．一般に，初期用量としてはプレド
ニゾロン30mg/日より開始され，病態により5～10mg/

日の維持量で継続させる192），193）．他の免疫抑制薬として
我が国ではメソトレキセートが用いられることがある．

表7　心臓サルコイドーシスの心病変診断の手引き（2006）

（1）組織診断群
　心筋内に乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫が病理組織学的に認められ，心臓以外の臓器で病理組織学的あるいは臨床的に
サルコイドーシスと診断し得た場合

（2）臨床診断群
　心筋内に乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫は病理組織学的に認められないが，心臓以外の臓器で病理組織学的あるいは臨
床的にサルコイドーシスと診断し得た症例で，以下の条件を満たし，かつ基本診断基準の検査所見の6項目中1項目以上を認め
る場合

1．主徴候4項目中2項目以上が陽性の場合
2．主徴候4項目中1項目が陽性で，副徴候2項目以上が陽性の場合

1）主徴候：
（a） 高度房室ブロック
（b） 心室中隔基部の菲薄化
（c） 67Gaシンチグラフィでの心臓への異常集積
（d） 左室収縮不全（左室駆出率50％未満）

2）副徴候：
（a） 心電図異常：心室不整脈（心室頻拍，多源性あるいは頻発する心室期外収縮），右脚ブロック，軸偏位，異常Q波の

いずれかの所見
（b） 心エコー図：局所的な左室壁運動異常あるいは形態異常（心室瘤，心室壁肥厚）
（c） 核医学検査：心筋血流シンチグラム（thallium-201chlorideあるいは technetium-99m methoxyisobutylisonitrile，

technetium-99m tetrofosmin）での灌流異常
（d） Gadolinium造影MRIにおける心筋の遅延造影所見
（e） 心内膜心筋生検：中等度以上の心筋間質の線維化や単核細胞の浸潤

　基本診断基準の検査所見：
1．両側肺門リンパ節腫脹を認める
2．血清アンジオテンシン変換酵素高値
3．ツベルクリン反応陰性
4．いずれかの臓器で 67Gaシンチグラフィ集積著明
5．気管支肺胞洗浄検査でリンパ球増加またはCD4/CD8比高値
6．血清あるいは尿中カルシウム値の増加

　除外診断：巨細胞性心筋炎を除外する
付記：

1．虚血性心疾患との鑑別が必要な場合は，冠動脈造影を施行する
2． 心臓以外の臓器でサルコイドーシスと診断後，数年を経て心病変が明らかになる場合がある．そのため定期的に心電図，
心エコー検査を行い経過を観察する必要がある

3．Fluorine-18 fluorodeoxyglucose PETにおける心臓への異常集積は，診断上有用な所見である
4．完全房室ブロックのみで副徴候が認められない症例が存在する
5．心膜炎（心電図におけるST上昇や心嚢液貯留）で発症する症例が存在する
6．乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫が，心筋生検で観察される症例は必ずしも多くない
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通常は，1日量5.0mg～7.5mgを2回，あるいは3回に分
けて週1回内服する．心病変に対する本剤の使用経験は
少なく，その有用性も十分検討されていない．

②不整脈

　高度房室ブロックおよび心室頻拍ともに本疾患による
突然死の大きな原因となり，ペースメーカ治療が主体と
なる．心室性不整脈については，アミオダロンやカテー
テルアブレーションなども選択肢となりうるが，それら
の治療には限界もあり，植込み型除細動器（Implantable 

cardioverter defibrillator；ICD）が有用である．電気生
理学的検査により ICDの適応を決定し，良好な結果を
得た報告がある194）．

③心不全治療

　基本的には他疾患による慢性心不全の場合と同様に
EBMに基づいた薬物治療が行われるが，本症例では房
室ブロックが生じやすいため，β遮断薬やジギタリスの
使用には注意を要する．非薬物的治療として心臓再同期
療法（cardiac resynchronization therapy：CRT）も行わ
れるが，低心機能症例では突然死のリスクも上昇するた
め，ICDの機能も有するCRT-D（CRT with defibrillator）
が考慮される．末期心不全となった症例では心臓移植も
選択肢とされているが，移植後の再発例も報告されてい
る195）．

【心臓サルコイドーシスにおける治療法と適応評価】

クラスⅠ（レベルC）
ステロイド療法，徐脈性不整脈に対する恒久ペース
メーカ
クラスⅡa（レベルC）
エビデンスに基づいた心不全治療薬，重症心室性不
整脈に対する植込み型除細動器
クラスⅡb（レベルC）
メトトレキサート，心室性不整脈に対する抗不整脈
薬，カテーテルアブレーション
心臓移植
クラスⅢ（レベルC）
該当なし

4 予後
　我が国における検討では，ステロイドの投与が行われ
た場合，左室駆出率50％以上の症例で5年生存率89％，
10年生存率89％と良好であるのに対し，50％未満の症
例では5年生存率59％，10年生存率27％であった192）．

●将来展望

　心筋組織および血清レベルで心サ症に特異的なマーカ
ーの検討196）も行われているが，現時点で確立されたも
のはない．日本人サ症患者の病変リンパ節から高率にア
クネ菌（Propionibacterium acnes）が検出されることか
ら病因との関連に注目が集まっている197）．心サ症患者
において肉芽腫性炎症のない心筋組織からもアクネ菌が
高率に検出されれば，今後，心筋生検の診断的価値も高
まる．

2 膠原病性心筋炎

1 背景
　膠原病は非感染性の炎症性疾患であり，全身および多
臓器に障害を来たす．膠原病性心筋炎も腎臓，皮膚，脈
絡叢などの障害と同様に免疫複合体の沈着，補体の活性
化などを基盤として発症する．この免疫学的活性化機序
の1つに，酸化LDLがマクロファージに取り込まれる
ことが知られているが，さらに抗β2 GPIとox-LDL/

β2 GPIが結合することよりマクロファージに取り込ま
れやすくなるとも考えられている．同様な機序として，
熱ショック蛋白65の関与も報告されている198）．

2 症状
　心筋炎のみが単独で初発症状となることはまれであ
り，心膜炎や胸膜炎などの漿膜炎や他臓器病変，全身症
状などを併発する．特に心膜炎の有無は疾患活動性に関
連し，その程度は重症度にも関連する．膠原病の経過中
に胸痛や心拡大を認めたら心外炎の合併を最も考えるべ
きである199）．まれに，心タンポナーデや収縮性心膜炎
により循環動態を悪化させることもある．さらに，病変
が刺激伝導系に及ぶと不整脈の原因ともなる．膠原病患
者に，原因不明の心不全や心拡大，それに心機能に不釣
合いな低酸素血症や労作性呼吸困難を伴った場合には心
筋炎の併発を疑い，精査を進める必要がある200）．

3 診断
　膠原病に合併した心筋炎は非感染性であり，非感染性
のフィブリノイド変性，膠原性変性，間質浮腫，心筋壊
死，炎症性細胞浸潤を病理的特徴とする201）．心内膜，
心膜や刺激伝導系なども炎症の対象となる202）．臨床的
には無症状のことも多いが，膠原病における心病変の有
無は予後の規定因子である．抗nRNP抗体の他にも，抗
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リン脂質抗体，抗SS-A/Ro抗体，抗SS-B/La抗体などの
様々な自己抗体が心筋炎に関与している203），204）．胸水や
心嚢液中の抗核抗体および自己抗体価，補体価の減少，
免疫複合体価の上昇は膠原病性心筋炎の補助診断とな
る．心エコーや心筋シンチグラフィ検査が膠原病性心筋
炎診断に汎用され，本心筋炎の診断のみを目的とした心
筋生検は通常は行われない．膠原病診断の詳細について
は難病情報センターホームページ（http://www.nanbyou.

or.jp/）に譲る．

①強皮症（systemic sclerosis：SSc）

　全身性強皮症は皮膚や内臓の硬化を特徴とし，慢性に
経過する疾患である．診断基準は厚労省強皮症調査研究
班（2003年）によって作成されている．肺高血圧症を
含む心合併症は本症の重要な予後規定因子である．心膜
炎は無症状のことが多いが，心エコー図では約半数例に
心膜液貯留が検出される．心内膜病変はまれである．剖
検では50～80％に心筋変性や血管周囲を主とした斑状
の線維化病変を認め，強皮症心（scleroderma heart）と
呼ばれる．この炎症性変化は同時に強皮症患者の拡張性
心不全や刺激伝導障害にも関与する．

② 全身性エリテマトーデス（systemic lupus 
erythematosus：SLE）

　全身性の非感染性炎症性疾患で腎，皮膚，関節などを
高頻度に障害する．増悪・寛解を繰り返し，慢性に経過
する疾患であり，その診断には米国リウマチ学会1997
年改訂基準が使われる．自己免疫疾患として代表的な
SLEは心臓を含めた多臓器病変を惹起することが知られ
ている．SLEでは種々の心合併症がみられるが最も頻度
が高いのは心膜炎であり，発症率は約25％程度と報告
されている．剖検でも心病変が40～60％にみられ，心
肥大，心内膜炎，疣贅や潰瘍を伴うLibman-Sacks心内
膜炎が知られている．心筋炎の頻度は1～10％とさ
れ205），病理学的には心筋細胞間への単核細胞浸潤，浮腫，
フィブリノイド壊死，血管炎，また，それらによる心筋
の壊死や変性などが認められる．

③�多発性筋炎・皮膚筋炎（polymyositis and 
dermatomyositis：PM＆DM）

　主として四肢近位筋群，頸筋，咽頭筋などの対称性筋
力低下を来たす横紋筋のびまん性炎症性筋疾患である．
特徴的な皮疹を呈するものを皮膚筋炎という．診断は厚
生省特定疾患自己免疫疾患調査研究班（1992年）診断
基準に従う．合併症として悪性腫瘍，間質性肺炎，心合

併症の頻度が高く，間質性肺炎が患者の5～30％，心病
変も類似の頻度で認められ，その多くは心筋炎が関与す
る206）．

④関節リウマチ（rheumatoid arthritis：RA）

　滑膜炎による多発性関節炎を主徴とし，寛解・再燃を
繰り返しながら運動機能障害が進行する慢性疾患であ
る．診断には米国リウマチ学会1987年版の分類基準が
用いられる．心病変は肉芽腫性増殖または血管炎に関連
するもので，心膜炎，心筋炎，心内膜炎・弁膜症，冠動
脈炎，伝導障害など多岐にわたる．そのうち心筋炎は間
質性炎症または肉芽腫性炎症の形をとり，リウマトイド
心炎とも呼ばれる．臨床症状を伴うことは少ない207）．
剖検で散在性の肉芽腫や血管周囲の細胞浸潤などが約
11％にみられ，他の報告では肉芽腫性心筋炎が5～32％，
非特異性心筋炎が4～30％に認められる208）．

⑤結節性多発動脈炎（polyarteritis nodosa：PN）

　古典的な疾患概念では，中型の筋性動脈を選択的に侵
襲しフィブリノイド壊死を来たす壊死性血管炎とされて
いるまれな疾患である．近年，小血管に壊死性血管炎を
来たす顕微鏡的多発血管炎をこの範疇に含めるようにな
った．顕微鏡的多発血管炎は古典的PNと異なって糸球
体腎炎を高頻度に来たす．古典的PNは抗好中球細胞質
抗体（MPO-ANCA）陰性が大部分であるのに反して，
顕微鏡的多発血管炎はMPO-ANCA陽性のことが多い．
古典的PNでは心臓に約36％の頻度で病変を認めるとさ
れ，うっ血性心不全，心筋梗塞，心膜炎などを来たすと
されるが，心筋炎合併例も報告されている209）．

⑥�アレルギー性肉芽腫性血管炎（Churg-Strauss症
候群）

　本症候群は末梢血好酸球増多を有する気管支喘息や副
鼻腔炎の患者が血管炎を生じ，末梢神経炎，紫斑，消化
管潰瘍，脳梗塞，心筋梗塞，心膜炎などを来たすまれな
疾患である．剖検で約62％の高率に心病変を認め，そ
の大部分が心筋炎，冠動脈炎，心膜炎であり，弁膜症は
まれとされている．病理学的には壊死性肉芽腫と好酸球
浸潤を主体とした心筋炎が特徴である205）．ステロイド
や免疫抑制薬に多くは反応し6か月以内に寛解するが，
寛解・増悪を繰り返す例もある．

4 治療
　心機能低下や心膜液貯留の著しい例，他臓器障害を合
併している場合は，膠原病の治療を目的としたステロイ
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ド薬や免疫抑制薬との併用療法が原則となる．進行性の
場合や，心タンポナーデを来たしている場合にはステロ
イドパルス療法も考慮すべきである．高齢者や再発例で
は感染症をはじめとしたステロイドの副作用の出現頻度
が高いため，十分に留意する必要がある．また，SLE患
者はLibman-Sacks病などの弁膜症を高頻度に来たしや
すい．外科的および歯科治療の際には感染性心内膜炎の
予防を目的とした抗生物質の投与が推奨されている210）．

【膠原病に合併した心筋炎の治療と有効性評価】

クラスⅠ
ステロイド薬（プレドニン換算0.5～1.0mg/kg/日），
ステロイドパルス療法（メチルプレドニゾロン
1000mg，3日間）

クラスⅡa

免疫抑制薬，血漿分離交換法
クラスⅡb

大量免疫グロブリン療法

3 薬剤性心筋炎

1 背景
　医薬品による心筋炎は服薬患者すべてに起こりうる有
害事象の1つであり，医療や福祉が充実した先進国にお
いては注意を払う必要がある．新薬の普及後に見つかる
場合もあり，最近では向精神薬のクロザピンによる心筋
炎が報告されている211）．一方，不法薬物の乱用で惹起
される場合もあり，米国ではコカインによる心筋炎が問
題となっている．

2 定義
　薬物に起因する心筋炎である．薬剤（誘発）性心筋炎
（drug-induced myocarditis），薬剤（誘発）性心膜炎
（drug-induced pericarditis），薬剤（誘発）性心筋心膜炎
（drug-induced myopericarditis），薬剤性心筋炎（chemical 

myocarditis）と呼ばれる（日本循環器学会編 循環器学
用語集第3版）．

3 原因薬剤
　医薬品の有害事象として，あるいはコカインなどの不
法薬物の乱用により生じる．原因となる薬剤のうち代表
的なものとして，消炎鎮痛薬，向精神薬，利尿薬，降圧
薬，抗がん薬，抗菌薬，抗結核薬，生物学的製剤，糖尿
病治療薬などが挙げられる（表8）．

4 発症機序
　病態により過敏性心筋炎（hypersensitivity myocardi-

tis）と中毒性心筋炎（toxic myocarditis）に大別される．
臨床経過や心筋組織像により鑑別が行なわれる．
　過敏性心筋炎は薬物による異常免疫の活性化によって
惹起されるため，薬物の投与量には依存しない．したが
って，原因となる薬剤の投与から発症までに数日から数
か月と時間経過に幅がある．一方，中毒性心筋炎は薬物
による心筋代謝異常によって惹起されるため，投与薬物
の用量と投与法と患者の薬物代謝に依存する．積算投与
量の閾値を超えて初めて発症する傾向があるため，原因
となる薬剤の投与から発症までにかなりの時間を要す
る．

5 病理
　薬剤性心筋炎の病理像には，①過敏性心筋炎，②中毒
性心筋炎，③心内膜線維症（endocardial fibrosis），④薬
剤性心筋症（drug-induced cardiomyopathy），⑤巨細胞
性心筋炎（giant myocarditis）の5つがある．本ガイド
ラインでは過敏性心筋炎と中毒性心筋炎を中心に述べ
る．

表8　心筋炎を惹起する薬物

1．鎮痛消炎薬
インドメタシン，オキシフェンブタゾン，フェニルブタゾン

2．向精神薬
抗うつ薬（三環系）： イミプラミン，クロミプラミン，ア

ミトリプチン，ノルトリプチリン，
ドスレピン，アモキサピン

抗躁薬： 炭酸リチウム，シュウ酸リチウム
抗てんかん薬： フェニンジオン，フェニトイン，カルバ

マゼピン
3．利尿薬
アセタゾラミド，ヒドロクロロチアジド，スピロノラク
トン，クロルタリドン

4．降圧薬
メチルドパ

5．抗がん薬
アドリアマイシン，ダウノルビシン，ミトキサントロン

6．抗生物質
アムホテリシンB，アンピシリン，クロランフェニコール，
ペニシリン薬，テトラサイクリン，ストレプトマイシン

7．サルファ薬
スルファジアジン，スルフィソキサゾール

8．抗結核薬
イソニアジド（INH），パラアミノサルチル酸（PAS）

9．生物学的製剤
破傷風トキソイド，インターフェロンα，インターロイ
キン2

10．抗糖尿病薬
スルフォニルウレア

11．その他
カテコラミン薬，コカイン，アンフェタミン，ヒ素
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　過敏性心筋炎では，間質ならびに血管周囲にびまん性
の好酸球の浸潤を認める．細胞浸潤の程度に比し心筋障
害は軽く，心筋壊死はないか，もしくは一部に限局され
る．炎症性細胞浸潤による壊死性血管炎は認められない．
一方，中毒性心筋炎では，過敏性心筋炎と比べ好酸球浸
潤が少ない．しかし，心筋壊死や線維化，壊死性血管炎
や出血が認められる212）．

6 臨床経過
　薬剤性心筋炎は何らかの疾患に対する治療中に発症す
るため，原疾患の臨床像の修飾を受ける．したがって多
様な臨床像を呈しうるが，心臓と血行動態に関しては急
性心筋炎と同様の病態を呈する．病態の中心が心筋炎で
ある場合のほかに，薬剤性過敏症症候群（drug-induced 

hypersensitivity syndrome：DIHS）の臓器障害のひとつ
として発症することもある62），213）．原因となる薬剤の中
止で多くは軽快するが，中止が遅れれば時に致死的であ
るため，本症を疑い，原因となる薬物を中止することが
治療の鍵となる．

7 確定診断
　診断を確定するには心筋生検が必須である．ただし，
他の原因による急性心筋炎と鑑別ができないことがある
ため，服薬歴や疑わしい薬剤の中止後の臨床経過から総
合的に診断することもある．
　心筋トロポニン値の上昇は急性心筋炎の診断に有用な
バイオマーカーである．過敏性心筋炎では末梢血での好
酸球増加を認めることがあるが，症例数が限られている
ために診断性能については不明な点も多い．

8 治療
　疑わしい薬剤の中止が最も重要である．過敏性心筋炎
や薬剤性過敏症症候群ではステロイド治療が期待されて
いる214）．心不全については急性心不全のガイドライン
に準じて治療を行う．回復後は疑わしい薬剤を再度服用
しないよう患者教育を行うほか，医療機関では禁忌薬と
して登録し再投与をしないよう注意する．

【薬剤性心筋炎の診断法と有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）

心筋生検，原因となる薬剤による治療歴および中止
による臨床像の改善
クラスⅡa（レベルC）
急性心筋炎に準ずる
過敏性心筋炎では末梢血好酸球数の増加（500/mm3

以上）
クラスⅢ
該当なし

【薬剤性心筋炎の治療法と有用性評価】

クラスⅠ（レベルC）
原因となる薬剤の中止，再投与の防止
クラスⅡa（レベルC）
ステロイド療法
プレドニゾロン換算で0.5～1 mg/kg/日から開始し，
適宜漸減する．
心不全や不整脈の管理については急性心筋炎に準ず
る
クラスⅢ
該当なし

Ⅳ おわりに

　心筋炎の臨床診断は困難である．診断する第一歩は，
心筋炎を疑い念頭に置くことである．原因不明の重症不
整脈，心ブロック，心不全，それに急性冠症候群にさえ
心筋炎が潜んでいる．様々な臨床検査が進歩した今日，
心筋炎の存在を念頭に置きさえすれば診断に窮すること
はそれほど多くない．また，多くの心筋炎患者は自然治
癒が期待できる．したがって，治療の基本は，臨床診断
を正しく下し，心肺危機に迅速に対応できる体制で徹底
的な患者管理をすることである．加えて，一部にはステ
ロイド治療などによく反応する特殊な心筋炎を含んでい
るので，組織学的に診断を確定する努力も怠ってはなら
ない．
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