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特発性心筋症に関する調査研究 

 
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めざ
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 

海外と異なり、我が国の心不全患者には多数の
特発性心筋症患者が含まれているとされている。
しかし、その詳細な特徴は明らかになっていない。
さらに、例えば世界で広く用いられている心不全
患者に対するリスクモデルが日本人患者に適応で
きるかは不明である。そこで我々は、2016年12月
までに登録された都内6つの施設（WET-HF）およ
び大阪府の単施設（NaDEF）に入院した心不全患
者を前向きに登録し、その患者背景の把握、中長
期的な転機の追跡、さらにはそのリスクの定量的
な評価を行った。 
 
Ｂ．研究方法 

本研究では心不全患者の代表的なリスク予測シ
ステムであるSeattle Heart Failure Model（SHF
M）の精度を評価した。SHFMに含まれる20項目
は年齢、性別、左室駆出率、NYHA機能分類、収
縮期血圧、血中ヘモグロビン値、リンパ球%、尿酸
値、総コレステロール値、血中ナトリウム値、利
尿薬投与量（フロセミド等量換算）、ACEI・ARB・
β遮断薬・抗アルドステロン拮抗薬・スタチンお
よびアロプリノール内服の有無、デバイス治療（I
CD・CRT-P・CRT-D）の有無であった。WET-H
Fに登録された患者データを用いて、それぞれの項
目に関して日本人心不全患者における頻度をまず
集計し、その後、具体的に日本人心不全集団を事
前に算出されたリスクに応じで10分割した。リス
クスコアの妥当性はC統計量、R2値、visual plotti
ngで評価した。その際のエンドポイントは退院後
全死亡とした。さらにモデルの当てはまりが悪い
場合には、当コホートから算出されるベースライ
ンハザードに置き換えることでモデルの調整を行
った（intercept recalibration）。 
（倫理面への配慮） 
各施設の倫理委員会で本研究に関する審査を受

け、承認を得ている。 
 
Ｃ．研究結果 

2006～2016年にWET-HFおよびNaDEFレジス
トリに登録された急性心不全患者2470人を対象と
した。男性が多く(62%)、平均年齢は74±13歳であ
った。観察期間の中央値は2年で、その間に572人(2
3.2%)が死亡した。 
 
退院後死亡の予測に関して、SHFMの全死亡リス
クスコアはC統計量で0.72であった。キャリブレー

ションプロットでは予測生存率は観察された生存
率と適合性良好であったが、わずかに生存率を低
く予想する傾向にあった。次にEFで層別化したと
ころ（HFrEF [EF<40%] vs. HFpEF [EF≧4
0%]）、SHFMのC統計量はそれぞれ0.75と0.69で
あった。HFrEFにおいて、予測生存率は一貫して
高く予想する傾向にあった（slope 0.78, intercept
 0.22, R2=0.97）。ベースラインハザードを当コホ
ート由来のものに置換して再度リスク算出を行っ
たところ、C統計量は0.75のままで適合性は改善さ
れた（slope 1.03, intercept －0.04, R2=0.97）。
一方でHFpEFにおいては、予測生存率は全体とし
て低く予想する傾向にあったが（slope 1.18, inte
rcept －0.16, R2=0.91）、ベースラインハザード
の修正だけでは適合性改善はされなかった。 
 
Ｄ．考察 
特発性心筋症患者を含む心不全患者における予

後予測は非常に重要なテーマとされている。例え
ば、適切な治療介入（心移植や補助人工心臓の積
極的使用や緩和ケア導入など）を選択するにあた
り、その患者の重症度を評価する作業は欠かせな
い。先進諸国では心不全にかかる医療費は全医療
費の1-2%とされ、米国において2030年には700億
ドルに達すると予想されている。このことを考え
てみても本研究で得られた成果は大きく、今後心
不全の各領域で応用されていくものと考えられる。 

さらに、HFrEFとHFpEFで分けて、その精度を
検証できたことも重要である。HFpEFにおいては、
現在有効な治療法が確立されていないが、これら
リスクモデルを用いたクラスタリングなどで、HF
pEFに有用性が期待される治療法の検証すること
もできる可能性がある。 
 
Ｅ．結論 

SHFMは日本の収縮不全患者（HFrEF）におい
て良い適合性を示した（intercept recalibration後）。
拡張不全患者（HFpEF）においては十分ではない
ため、今後さらなる検証が必要である。 
 
Ｆ．健康危険情報 
特になし。 
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Ｈ．知的財産権の出願・登録状況（予定も含む） 
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

 


