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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

分担研究報告書 

特発性心筋症に関する調査研究  

―慢性心不全における左室駆出率ごとの原因疾患調査― 

研究分担者：平山篤志 

（日本大学医学部内科学系循環器内科学分野） 

 

研究要旨  

本研究班は、1974 年に旧厚生省特定疾患調査研究班として、特発性心筋症の疫学・病因・診断・治療を明らかにすべ

く設立され、その後約 40年間継続して本領域での進歩・発展に大きく貢献してきた。本研究は、心筋症の実態を把握

し、日本循環器学会、日本心不全学会と連携し、診断基準や診療ガイドラインの確立を目指し、研究成果を広く診療

へ普及し、医療水準の向上を図ることを目的とした。研究班による全国規模での心筋症のレジストリー、特定疾患登

録システムの確立を推進準備し、心筋症をターゲットとした登録観察研究であるサブグループ研究を開始し、登録を

すすめた。また、研究成果の社会への還元として、ホームページ公開や市民公開講座を行った。 

 

Ａ．研究目的  

左室収縮能低下を伴う慢性心不全；Heart failure with 

reduced ejection fraction (HF-REF)の予後は、RAAS 阻害薬、

β遮断薬などによる神経体液性因子を抑制する薬物治療に

よって改善されることが示されてきた。しかしながら左室

収縮能が維持された慢性心不全；Heart failure with preserved 

ejection fraction (HF-PEF)に対しては、それらの治療は必ず

しも良い成績を示すことが出来ず、現在、新しい薬物が

様々な相の治験が進行している。しかし、HF-PEF の診断

において、左室駆出率；Ejection fraction (EF)をどこで区切

るかについては議論のあるところである。今回、我々は慢

性心不全患者について EF ごとに原因疾患の割合を調査し

た。 

 

Ｂ．研究方法  

日本大学医学部附属病院および関連病院において 2010

年 9月 1日から行っている「SAKURA AHFS Registry」の

データベースを用いて、慢性心不全患者の退院時の EF と

原因疾患の割合についての調査を行った。慢性心不全を

EF≧55%；HF-PEF、45%<EF<55%；HF-Impaired EF、EF

≦45%；HF-REF の 3 群に分類し、その原因疾患の割合に

ついて調査した。 

（倫理面への配慮） 

データベース化する段階で患者個人情報はすべて匿名

化されており、また、本研究は介入試験ではなく観察試験

であるため、倫理的に問題になることはないと思われる。 

  

Ｃ．研究結果  

2010年 9月 1日から 2014年 8月 31日の間に急性心不全

の診断にて入院した 1987 名のうち、急性心筋梗塞および

急性肺血栓塞栓症を除いた、慢性心不全の急性増悪患者

1561 名について検討した。平均年齢は 73±13 歳、女性の

比率は 36%であった。HF-PEF、HF-Impaired EF、HF-REF

はそれぞれ 579 人（37%）、281 人(18%)、701 人(45%)で、

平均年齢は 77±11 歳、74±13 歳、70±13 歳、女性の割合は

49%、32%、26%であった。原因疾患については下図のよ

うになった。 

 

Ｄ．考察  

HF-Impaired EF(45%<EF<55%)群においては虚血性心筋

症の割合が多く、この疾患群を HF-PEF もしくは HF-REF

のどちらに含めるかによって、HF-PEF の病態および治療

の臨床的効果に違いが生じる可能性が考えられる。 

 

Ｅ．結論  

急性心不全レジストリからのデータベースを使用し、慢

性心不全の原因疾患を EF ごとに調査したのでここに報告
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する。 

 

研究協力者：加藤真帆人、大矢俊之、飯田圭、奥村

恭男、國本聡、廣高史 

 

Ｆ．研究発表  

１．論文発表  

なし  

 

２．学会発表  

なし  

 

Ｇ．知的所有権の取得状況  

１．特許取得  

特になし 

 

２．実用新案登録  

特になし 

 

３．その他  

特になし 
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厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 

分担研究報告書 

特発性心筋症に関する調査研究  

―心サルコイドーシスの好発部位である房室接合部・刺激伝導系周囲のリンパ管分布の特徴― 

研究協力者：植田初江 

（国立循環器病研究センター病理部） 

 

研究要旨  

本研究班は、1974 年に旧厚生省特定疾患調査研究班として、特発性心筋症の疫学・病因・診断・治療を明らかにすべ

く設立され、その後約 40年間継続して本領域での進歩・発展に大きく貢献してきた。本研究は、心筋症の実態を把握

し、日本循環器学会、日本心不全学会と連携し、診断基準や診療ガイドラインの確立を目指し、研究成果を広く診療

へ普及し、医療水準の向上を図ることを目的とした。研究班による全国規模での心筋症のレジストリー、特定疾患登

録システムの確立を推進準備し、心筋症をターゲットとした登録観察研究であるサブグループ研究を開始し、登録を

すすめた。また、研究成果の社会への還元として、ホームページ公開や市民公開講座を行った。 

 

Ａ．研究目的 

心サルコイドーシスは心筋症の病態を示すことがあり、

特発性心筋症と診断されることがある。治療上でも特発性

心筋症との鑑別が重要となる。肉芽腫病変は肺ではリンパ

管の走行に沿って分布することが示唆されており、心サル

コイドーシスにおいても同様の機序が推察できる。そこで

今年度は心サルコイドーシスのリンパ管について検討し

た。心サルコイドーシスの好発部位である心室中隔上部の

房室結節周囲のリンパ管の分布を組織学的に調べること

で、不整脈原性との関連について検討する。 

 

Ｂ．研究方法 

13 例の心疾患のない成人剖検心(男性 8 例, 平均年齢 

53 歳, 平均心重量 319g) を用いた。ホルマリン固定後に

房室結節と His 束を含む房室接合部を心房・心室を含み

一塊に切り出してパラフィン包埋。房室弁輪に水平の方向

の割面で連続切片標本 (7µm厚, 20枚毎) を作製。リンパ

管内皮のマーカーである 抗 podoplanin 抗体 (D2-40, マウ

スモノクロナール, DAKO) による免疫染色を施行。房室接

合部を心房 (三尖弁輪, 僧帽弁輪, 心房中隔)、房室結節、

His 束、心室中隔頂上部、心室中隔 の 7 部位に分け、そ

れぞれの部位の最大割面でのリンパ管の数を画像解析を

用いて測定した(個/mm2)。 

 

（倫理面への配慮） 

 剖検症例については遺族等の自由意思により、臓器の一

部の医学研究目的使用についての承諾を含む剖検承諾書

をもって同意とした。患者の人権擁護に十分配慮し、研究

データと患者の個人情報は匿名化処理を行い、個人情報の

保護の観点から厳重に取り扱った。 

 

Ｃ．研究結果 

リンパ管の分布は  His 束で最も多く (6.8 個±4.0 個 , 

p<0.0001)、心室中隔の頂上部の心臓線維輪移行部でも多く

分布していた (3.7個±3.3個, p<0.0001) が、房室結節では

有意差はないが分布は少なかった(2.4±1.9 個)。その他の心

筋部分ではいずれも平均1個未満でリンパ管の分布は目立

たなかった。 

 

Ｄ．考察 

サルコイドーシスはリンパ行性に病変が広がると言わ

れているものの、心サルコイドーシスのリンパ管について

はこれまで検討されたことが無い。本研究では心サルコイ

ドーシスのリンパ管が His 束で最も多く、心室中隔の頂上

部にも多く認められたことから、心サルコイドーシスでの

不整脈の発症にも関連があると思われる。 
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Ｅ．結論 

リンパ管の分布は His 束以下の房室接合部心室側に多

く、このリンパ管の分布の特徴がサルコイドーシスの肉芽

腫の好発部位に関連があると推察された。 

 

研究協力者：松山高明、岩上直嗣  

 

Ｆ．研究発表  

１．論文発表  

Funada A, Kanzaki H, Noguchi T, Morita Y, Sugano Y, Ohara T, 

Hasegawa T, Hashimura H, Ishibashi-Ueda H, Kitakaze M, 

Yasuda S, Ogawa H, Anzai T. Prognostic significance of late 

gadolinium enhancement quantification in cardiac magnetic 

resonance imaging of hypertrophic cardiomyopathy with 

systolic dysfunction. Heart Vessels. 2015 [Epub ahead of print] 

 

Sato T, Matsuyama TA, Seguchi O, Murata Y, Sunami H, 

Yanase M, Fujita T, Ishibashi-Ueda H, Nakatani T. Restrictive 

myocardium with an unusual pattern of apical hypertrophic 

cardiomyopathy. Cardiovasc Pathol. 2015 [Epub ahead of print]  

 

Hashimura H, Ishibashi-Ueda H, Yonemoto Y, Ohta-Ogo K, 

Matsuyama TA, Ikeda Y, Morita Y, Yamada N, Yasui H, Naito H. 

Late gadolinium enhancement in cardiac amyloidosis: 

attributable both to interstitial amyloid deposition and 

subendocardial fibrosis caused by ischemia. Heart Vessels. 2015 

[Epub ahead of print]  

 

Tateishi E, Noguchi T, Goto Y, Morita Y, Ishibashi-Ueda H, 

Yamada N, Kanzaki H, Nishimura K, Miyamoto Y, Anzai T, 

Ogawa H, Yasuda S. Prognostic impact of blood pressure 

response plus gadolinium enhancement in dilated 

cardiomyopathy. Heart. 2015 [Epub ahead of print] 

 

Seguchi O, Fujita T, Murata Y, Sunami H, Sato T, Watanabe T, 

Nakajima S, Kuroda K, Hisamatsu E, Sato T, Yanase M, Hata H, 

Wada K, Ishibashi-Ueda H, Kobayashi J, Nakatani T. Incidence, 

etiology, and outcome of primary graft dysfunction in adult 

heart transplant recipients: a single-center experience in Japan. 

Heart Vessels. 2015 [Epub ahead of print] 

 

Hata H, Fujita T, Shimahara Y, Sato S, Ishibashi-Ueda H, 

Kobayashi J. A 25-year study of chordal replacement with 

expanded polytetrafluoroethylene in mitral valve repair. Interact 

Cardiovasc Thorac Surg. 2014.20(4);463-8 

 

Ishibashi-Ueda H, Ikeda Y, Matsuyama TA, Ohta-Ogo K, Sato T, 

Seguchi O, Yanase M, Fujita T, Kobayashi J, Nakatani T. The 

pathological implications of heart transplantation: experience 

with 50 cases in a single center. Pathol Int. 2014.64(9);423-31. 

 

Hata H, Fujita T, Ishibashi-Ueda H, Nakatani T, Kobayashi J. 

Pathological analysis of the aortic valve after long-term left 

ventricular assist device support. Eur J Cardiothorac Surg 

2014.46(2);193-7.  

 

Hirano K, Tanaka T, Ikeda Y, Yamaguchi S, Zaima N, 

Kobayashi K, Suzuki A, Sakata Y, Sakata Y, Kobayashi K, 

Toda T, Fukushima N, Ishibashi-Ueda H, Tavian D, Nagasaka 

H, Hui SP, Chiba H, Sawa Y, Hori M. Genetic mutations in 

adipose triglyceride lipase and myocardial up-regulation of 

peroxisome proliferated activated receptor-γ in patients with 

triglyceride deposit cardiomyovasculopathy.  Biochem 

Biophys Res Commun 2014.443(2);574-9. 

 

２．学会発表  

Ishibashi-Ueda H, Yamanishi H, Ogata J. The recent changes of 

underlying diseases causing cardioembolic stroke from a serial 

autopsy study. The 2nd International Conference on Heart and 

Brain, Paris, France, February 27 – March 1, 2014. 

 

松山高明, 植田初江他.臨床病理科ラット心房筋の不整脈

原生 Ca2+動態.第 103回日本病理学会総会. 広島, 2014.4. 3. 

 

Taka-aki Matsuyama, Hatsue Ishibashi-Ueda, et al. Structural 

variation around the atrioventricular conduction bundle 

exhibited by histological three-dimensional reconstruction.第 29
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回日本不整脈学会学術大会・第 31回日本心電学会学術集

会. 東京, 2014.7. 

 

Taka-aki Matsuyama, Hatsue Ishibashi-Ueda, et al. Variations 

of myocardial approaches to the atrioventricular node in the 

posteroinferior atrioventricular junction. 第 9回田原・アショ

ッフシンポジウム東京, 2014.7. 

 

松山高明. 心筋梗塞(急性期～慢性期)に関連する不整脈の

病理学的解析. 第29回犬山不整脈カンファランス. 名古屋, 

2014.8. 

 

松山高明, 植田初江 他. 梗塞心の致死性不整脈発生にお

けるプルキンエ線維の役割 -高速オプティカルマッピン

グと細胞内カルシウム動態との統合的解析-. 第 55回日本

組織細胞化学会総会・学術集会. 松本市, 2014.9. 

 

岩上直嗣, 松山高明, 植田初江 他. 正常剖検心の房室結節

周囲リンパ管構造分布から推測される心サルコイドーシ

ス発生様式. 第 34回日本サルコイドーシス／肉芽腫性疾

患学会総会. 新潟, 2014,11. 

 

Ｇ．知的所有権の取得状況  

１．特許取得  

特になし 

 

２．実用新案登録  

特になし 

 

３．その他  

特になし 
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１）書籍 

班員 著者氏名 論文タイトル名 
書籍全体の 

編集者名 
書籍名 出版社名 出版年 ページ 

筒
井
裕
之 

筒井裕之 慢性心不全 堀正二 循環器疾患最新の治療 南江堂 2014 242-247 

筒井裕之 
循環器疾患 最近

の動向 

福井次矢 

高木誠 

小室一成 

今日の治療指針 医学書院 2015 350 

筒井裕之 心筋症 泉孝英 
今日の診療のために ガ

イドライン外来診療 2015 

日経メデ

ィカル開

発 

2015 460-462 

下
川
宏
明 

坂田泰彦 

下川宏明 

わが国における心

不全の疫学. –ど

のような患者がど

のくらい外来を訪

れるか-  

絹川弘一郎 Medical Practice 31 文光堂 2014 377-382 

坂田泰彦 

下川宏明 

臨床医学の展望

2014. 循環器病学 
猿田享男 日本医事新報 4686 

日本医事

新報社 
2014 28-34 

坂田泰彦 

下川宏明 

心不全の実態と未

来予想図 
猪又孝元 臨床雑誌内科 113 南江堂 2014 419-424 

永
井
良
三 
永井良三 

循環器研究におけ

る要素研究とシス

テム研究 

- 臨床病理 

日本臨床

検査医学

会 

2015 in press 

今井靖ほか 心不全のすべて 今井靖 診断と治療 
診断と治

療社 
2015 3 

磯
部
光
章 

手塚大介 

磯部光章 

心臓サルコイドー

シスの現状 
西岡安彦 呼吸と循環 医学書院 2013 681－686 

手塚大介 

磯部光章 

孤発性心サルコイ

ドーシス 
寺崎文生 医学のあゆみ 

医歯薬出

版 
2013 183－188 

手塚大介 

磯部光章 
心筋症について 北風政史 心不全診療 Q&A 

中外医学

社 
2012 

375-377, 

391-396,  
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後
藤
雄
一 

後藤雄一 ミトコンドリア病 
一瀬泊帝 

鈴木宏治 
図説分子病態学 

中外医学

社 
2014 267-271 

室
原
豊
明 

坂東泰子 

室原豊明 

ACE 阻害剤と

DPP-4 阻害剤の相

互作用について教

えてください 

伊藤浩 

実はすごい！ACE 阻害剤-

エキスパートからの５０

のアドバイス 

南江堂 2015 in press 

山
岸
正
和 

林 研至 

山岸正和 

WPW 症候群におけ

る遺伝子変異の関

与 

池田隆徳 

清水渉 

高橋尚彦 

不整脈症候群 南江堂 2015 178 

北
風
政
史 

北風政史 

拘束型心筋症、不

整脈原生（催不整

脈性）右室心筋症 

福井次矢 

高木誠 

小室一成 

今日の治療指針－私はこ

う治療してしる－TODAY’S 

THERAPY 2014 

医学書院 2014 402-403 

浅沼博司 

北風政史 

心筋梗塞後の心不

全と利尿薬 
北風政史 

ここが知りたい利尿薬の

選び方、使い方 

中外医学

社 
2014 199-207 

浅沼博司 

北風政史 

肥大型心筋症(拡

張相含む)におけ

る利尿薬の使い方 

北風政史 
ここが知りたい利尿薬の

選び方、使い方 

中外医学

社 
2014 219-228 

斎
藤
能
彦 

西田卓 

拘束型心筋症、不

整脈原性（催不整

脈性）右室心筋症 

福井次矢 

高木誠 

小室一成 

今日の治療指針 医学書院 2015 422-423 

川上利香 

斎藤能彦 

最新の急性心不全

治療 体液性因子

〜RAS, AVP, NP な

ど〜 

安村良男 臨床循環器 CIRCULATION  医学出版 2014 3: 20-6 

川田啓之 

斎藤能彦 

慢性心不全におけ

る利尿薬の使い方 

心臓が悪いとなぜ

腎臓が悪くなるの

か？ 

北風政史 
ここが知りたい利尿薬の

選び方、使い方 

中外医学

社 
2014 263-268 

矢
野
雅
文 

小林茂樹 

矢野雅文 
心拍数と心機能 福本義弘 循環器科 Vol77 

科学評論

社 
2015 103-109 

小林茂樹 

矢野雅文 

β遮断薬のなぜ? 

どうして? 
宮本伸二 ハートナーシング 28 

メディカ

出版 
2015  88-93 
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奥田真一 

矢野雅文 

特集 内科疾患最

新の治療 大動脈

弁狭窄症 

南江堂編集

部 
内科 113 南江堂 2014 1236-1237 

竹
石
恭
知 

Takeishi Y 

Role of resistine in 

heart failure in the 

elderly. 

Jugdutt B 

AGING AND HEART 

FAILURE. MECHANISMS 

AND MANAGEMENT 

Springer, 

Inc. 
2014  243-247 

Suzuki S, 

Takeishi Y 

SMP-30 and aging 

related cardiac 

remodeling and 

heart failure. 

Jugdutt B 

AGING AND HEART 

FAILURE. MECHANISMS 

AND MANAGEMENT 

Springer, 

Inc. 
2014 457-463 

志
賀
剛 

志賀剛 
心不全における不

整脈の治療.  

堀 正二 

永井良三 

循環器疾患 最新の治療 

2014-2015 
南江堂 2014 255-257 

志賀剛 第 4章 循環器.  
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