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研究要旨 

2016 年に刊行された全身性強皮症の診断基準・重症度分類・診療ガイドラインにおいて、心

臓病変の重症度分類は NYHA 分類を基本として、心電図及び心エコー所見を加味して定められ

ているが、これが予後予測に有用であるかどうかは定かではない。そこで、心臓病変重症度分類

がその後の心臓イベント発生の予測因子になるかどうかを検討するため、1994 年 8 月から 2015

年 5 月までに東京大学医学部附属病院皮膚科を受診して全身性強皮症(SSc)と診断された 354 人

について、初回心エコー施行日をもとに重症度分類を行い、重症度がその後の心臓イベント発生

と関係するかどうかを後ろ向きに検討した。初回心エコーの時点で重症度 0 が 209 人、1 が 133

人、2 が 10 人、3 が 2 人、4 が 0 人であり、観察期間中に 42 の心臓イベントが発生した。多変

量解析の結果、間質性肺疾患の合併がないこと、及び左房径とともに、心臓病変重症度分類は心

臓イベント発生の独立した予測因子であることが明らかとなった (順に p=0.005, p=0.019, 

p=0.007)。よって、全身性強皮症診療ガイドラインの定める心臓病変重症度分類は、予後予測の

指標として有用であると考えられた。 
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Ａ. 研究目的 

2016 年に刊行された全身性強皮症の診断

基準・重症度分類・診療ガイドラインにおい

て、心臓病変の重症度分類は表 1 の通り

NYHA 分類を基本として、心電図及び心エコ

ー所見を加味したものとなっているが、これ

が予後予測に有用であるかどうかは定かでは

ない。このため、心臓病変重症度分類がその

後の心臓イベント発生の予測因子になるかど

うかを検討するため、今回の検討を行った。 

 

Ｂ. 研究方法 

 1994 年 8 月から 2015 年 5 月までに東京大

学医学部附属病院皮膚科を受診して全身性強

皮(SSc)と診断された 401 人のうち、診療情報

が入手不能であった 2 人、及び重症度分類が

評価不能であった 45 人を除く 354 人につい

て、初回心エコー日をもとに心臓病変重症度

分類を行った。心臓イベントを「左心疾患で

循環器内科専門医にコンサルトの上、治療を

必要とした例」と定義し、2018 年 1 月末まで

の観察期間の間に発生した心臓イベントを抽

出し、重症度分類別の心臓イベント発生率、

及び心臓イベント発生の予測因子について検

討した。本研究においては、肺動脈性肺高血

圧症もしくは間質性肺疾患に伴う肺高血圧症

の発症は心臓イベントしては扱わなかった。 

 なお、ガイドライン上拡張障害は「拡張早

期左室流入波(E 波)と僧房弁輪速度(e‘波)の比

E/e’＞15」により定義されるが、初回心エコー

時に E/e’を測定されている症例がほとんどな

かったため、本研究における拡張障害は「左

室弛緩遅延(E/A≦1 及び左室流入血流減速時 

間(DcT)＞ 240ms)、もしくは拘束型左室流入

波形(E/A>2, もしくは E/A ≦1 かつ DcT≦

140ms)」により定義した。 

 

Ｃ. 研究結果 

 患者背景は表 2 の通りで、病型分類(びまん

皮膚硬化型/限局皮膚硬化型/オーバーラップ

症候群)に重症度による差は認めなかった。自

己抗体も表 3 に示す通り重症度による差は認

めなかった。 

 心電図所見は表 4，心エコー所見は表 5 の

通りで、心エコー上左房径及び RVSP は重症

度が高くなるにつれて有意に拡大し、拡張障

害は重症度 1 で最も多く認めた。血液検査所

見は表 6 に示すとおりで、BUN が重症度 0 も

しくは 1 に比して 2 もしくは 3 で高く、アル

ブミンは重症度 2 で最も低かった。また、ESR

は重症度が上がるにつれて高値であった。そ

の他のパラメーターについては重症度による

差は認めなかった。 

 観察期間内に 42 人で心臓イベントが発生

した。発生した心臓イベントの内訳は下記の

通り。 

・心不全(n=11) 

・抗不整脈薬投与(n=14) 

・ペースメーカーもしくはカテーテルアブレ

ーション(n=3) 

・冠動脈血行再建(n=5) 

・EF 50%未満への低下(n=2) 

・除細動器付心臓再同期療法(n=1) 

・大動脈弁置換(n=3) 
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・閉塞性肥大型心筋症(n=1) 

・左心性心疾患による肺高血圧症(n=2) 

 ここで、心臓イベント発生を予測する因子

を検討したところ、単変量解析では年齢，心

臓病変重症度，心拍数，心電図異常，間質性肺

疾患が存在しないこと，ESR，eGFR，左房径，

E/A，RVSP が有意な因子であった(表 7)。こ

れらの因子について、年齢を調整因子として

多変量解析を行ったところ、間質性肺疾患が

存在しないこと(p=0.005, HR 0.369，95%CI 

0.185-0.734)，左房径(p=0.019，HR 1.081，

95％CI 1.013-1.154)と並んで、心臓病変重症

度分類(p=0.007，HR 2.219, 95%CI 1.238-

3.979)が心臓イベント発生の独立した予測因

子であることが明らかとなった(表 8)。 

 

Ｄ. 考 察 

今回の研究で、全身性強皮症診療ガイドラ

インの定める心臓病変重症度分類は予後予測

の指標として有用であることが明らかとなっ

た。一般に心不全の予後を予測するパラメー

ターとしては、NYHA 分類が簡便であり汎用

されている。最新の全身性強皮症診療ガイド

ラインおいては、そこに心電図及び心エコー

所見を加えることで、より確度の高い予後予

測ができることを期待したわけだが、今回の

検討ではまさに期待通りの結果となった。 

一方で、強皮症患者における心臓病変とし

て頻度が高く重要視されている拡張障害につ

いては、本研究で検討した心エコーが施行さ

れた時期が古かったという背景はあるものの、

診断をするために必要なパラメーター(E/e’)

がほとんど計測されていないという問題点も

明らかとなった。本研究では E/A 及び DcT を

用いて拡張障害を定義することにより重症度

分類を行ったが、重症度分類をより簡便に行

うため、分類に用いるパラメーターについて

は再考の余地があるかもしれない。今回の検

討では左房径が予後予測因子となることが明

らかになったが、拡張障害を生じると通常左

房拡大を伴ってくることは広く知られた事実

であるので、今後は左房拡大をパラメーター

として加えた重症度分類を検討していきたい。 

 

Ｅ. 結 論 

全身性強皮症診療ガイドラインの定める心

臓病変重症度分類は予後予測の指標として有

用と考えられる。 
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表１．心臓病変の重症度分類 

 
表２．患者背景 
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表３．患者背景－自己抗体 

 
表４．心電図所見 
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表５．心エコー所見 

 
表６．血液検査所見 
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表７．単変量解析 

 
表８．多変量解析 

 

 

 

 

 


