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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 
    特発性心筋症における植込み型補助人工心臓治
療の現状と、最終目的となる心臓移植への橋渡しの現
況について調査する。 
 
Ｂ．研究方法 
   植込み型補助人工心臓（iVAD）の治療状況につい
ては、登録事業であるJ-MACS (Japanese Regstry for 
Mechanically Assisted Circulatory Support) の解析デ
ータに基づいて情報収集を行う。心臓移植の状況につ
いては、日本臓器移植ネットワーク（JOTNW）登録
データ解析および日本心臓移植研究会レジストリー
委員会の解析データに基づいて情報収集を行う。 
（倫理面への配慮） 
 J-MACSデータ収集、JOTNW登録データならびに日
本心臓移植研究会データ収集については、患者への同
意説明に基づいて実施されている。個人の同定に繋が
る情報については収集対象となっていない。 
 
Ｃ．研究結果 
１． 植込み型補助人工心臓治療 
 iVAD装着は、心臓移植への橋渡し（BTT）目的の
みで、2011年3月より健康保険の適用を受けている。
植込み型補助人工心臓の登録事業であるJ-MACSへの
登録は、保険償還症例全例の登録が義務づけられてお
り、全国の植込み実績を高い信頼性をもって知ること
ができる。 
 2011年3月1日から2019年6月30日までに装着されたi
VADのうち、次の条件を満たす症例についての解析デ
ータが2020年2月に発表された。 
 
① 初回のiVAD装着または体が設置型VADからの植

え替え症例（BTB）であること。 
② 左心iVADであること。 

 
上記の条件を満たすiVAD装着は945例であった。適

応疾患別に見ると、拡張型心筋症619例（66%）、拡
張相肥大型心筋症102例（11%）、拘束型心筋症4例（0.
4%）、拡張相でない肥大型心筋症3例（0.3%）で、特
発性心筋症合計で728例（77%）であった。合併症や
予後についての疾患別解析が実施されていないため
に知ることができないが、790例全体のiVAD装着後の
予後は1年92%、2年88%であり、特発性心筋症におけ
る予後もこれと同等と推測される。 
  
２． 心臓移植 

 2020年3月31日現在の心臓移植待機患者809名の疾
患別内訳は、拡張型心筋症474例（58%）、肥大型心
筋症74例（大多数が拡張相：9%）、拘束型心筋症14
例（2%）で、合計すると562例（69%）であった。 
 心臓移植は2020年3月31日までに528例が施行され
た。年度別に見ると、2015年度39例、2016年度55例、
2017年度59例、2018年度62例、2019年度79例と増加の
一途を辿っている。日本心臓移植研究会登録データ解
析結果については、2019年12月31日までに施行された
心臓移植512例を対象にした解析結果が日本心臓移植
研究会から発表されている。拡張型心筋症352例（6
9%）、肥大型心筋症55例（大多数が拡張相：11%）、
拘束型心筋症11例（2.1%）で、合計418例（82%）で
あった。心臓移植後の予後については、512例全例で5
年93.0%、10年89.4%であり、疾患ごとの予後の差が
ほとんどないことから推測すると、特発性心筋症の心
臓移植後の予後もほぼ全体の予後と関連するものと
考えられる。 
 
 
Ｄ．考察 
 特発性心筋症による心不全が重症化して薬物治療
や心室再同期療法が無効となった場合、残された治療
法は心臓移植とiVAD装着となる。欧米ではiVAD治療
は心臓移植への橋渡し（BTT）と心臓移植の代替治療
法としてのDestination therapy（DT）として行われて
いるが、わが国ではBTT目的のみの装着が保険償還対
象となっており、DTは現在臨床試験中であり、今の
ところ認可されていない。 
 J-MACSの最新の報告によると、特発性心筋症に対
するiVAD装着は700例を超え、遠隔成績も欧米のもの
（INTERMACS）よりもかなり優れていることが示さ
れている。JOTNWの登録データおよび日本心臓移植
研究会の解析データでは、登録者・心臓移植実施例の
いずれにおいても特発性心筋症の占める割合は70～8
0%と高いものとなっている。心臓移植後の遠隔成績
についても、国際心肺移植学会（ISHLT）が発表して
いる欧米の予後尾と比較して極めて優れていること
がしめされている。 
 
E．結論 
 BTTに限定されているもののiVAD治療、ならびに
心臓移植は心不全が重症化した特発性心筋症の治療
として有効な治療法である。 
 
F．健康危険情報 
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