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中性脂肪蓄積心筋血管症（TGCV）の診断基準の確立に関する研究 

 

研究分担者 吉田 博 学校法人慈恵大学東京慈恵会医科大学 医学部 教授 

 

研究要旨 

本研究では中性脂肪蓄積心筋血管症（TGCV）診断基準検討委員会において、確かな TGCV

診断が実施できるように診断基準を策定した。2020年 4～6月の間に同委員会を開催し、

これまでの知見および関連する文献検索のデータをもとに協議を重ねた。同年 7月より

ＴＧＣＶの診断基準に関する論文の共同執筆を行ない、題名「The Diagnostic Criteria 

2020 for Triglyceride Deposit Cardiomyovasculopathy」 の論文を完成させ、Annals 

of Nuclear Cardiologyに 2020年 8月に論文発表した。 

 

A. 研究目的 

 中性脂肪蓄積心筋血管症（TGCV）は、

我が国の青年～壮年層における重症心不

全、突然死の原因として重要である。TGCV

患者の多くは、他の希少難病と同様、未

診断・別診断・診断遅延で苦しんでいる

ため、本研究は、確かな TGCV診断が実施

できるように診断基準を策定して、TGCV

患者を診断・早期治療に寄与することで

ある。 

 

B. 研究方法 

診断基準検討委員会（委員長：小林 邦

久教授 福岡大学筑紫病院 内分泌・糖尿

病内科）が構築され、当分担者は委員と

して参画して、複数回にわたる同委員会

における協議、文献検索などの成果を診

断基準の策定に資する。      

（倫理面への配慮） 

大阪大学医学部附属病院観察研究倫理 

審査委員会承認（09122-37：「中性脂肪蓄 

積心筋血管症の診断法の確立」）、東京慈

恵会医科大学倫理委員会承認（33-003：

「中性脂肪蓄積心筋血管症の診療体制の

構築」） 

 

C. 研究結果 

2020年 4～6月の間に同委員会を複数

回オンライン様式で開催し、これまでの

知見および関連する文献検索のデータを

もとに協議を重ねた。一定のプロダクト

を得たことを受けて、同年 7月よりＴＧ

ＣＶの診断基準に関する論文の共同執筆

を行ない、題名「The Diagnostic Criteria 

2020 for Triglyceride Deposit 

Cardiomyovasculopathy」の論文を完成させ、

Annals of Nuclear Cardiology に 2020年に

出版した。策定された TGCV診断基準は以

下のとおりである。必須項目としては、

１．心筋 BMIPPシンチグラフィにおける

脂肪酸代謝障害［洗い出し率（WR）10％

未満］、２．心筋生体組織診断（生検）
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における心筋細胞内脂肪蓄積、３．心臓

CT、MRスペクトロスコピーにおける心筋

脂肪蓄積である。大項目としては、１．

左室駆出率 40%未満、２．びまん性冠動

脈硬化、３．典型的 Jordans 異常である。

典型的 Jordans異常所見では、末梢血ス

メア標本のメイギムザ染色等により顆粒

球のほとんどすべてに明瞭な空胞が存在

する。また参考所見としては糖尿病と血

液透析を設定した。研究班のこれまでの

剖検心解析、小規模コホート研究から、

因果関係は不明だが糖尿病例や透析例に

一定の頻度で TGCV患者が存在することが

明らかになっている。TGCV 確定診断例の

うち、典型的 Jordans異常を有する場合

は原発性 TGCV、認めない場合は特発性

TGCVと分類診断される。 

 

D. 考察 

当該TGCV診断基準検討委員会は結果に

示すように診断基準を策定した。この診

断基準を広く啓発して診療体制を構築す

ることで、TGCV患者を診断・早期治療す

ることが可能になる。 

しかしながら幾つかの今後の課題が残

されている。先ず原発性TGCVの場合は、

典型的Jordans異常が必発であり、遺伝子

解析を必要としないが、このJordans異常

の所見を正しく評価する検査技術が重要

であり、この技術の標準化が進む必要が

ある。またTGCVのみならずカルニチンパ

ルミトイルアシルトランスフェラーゼ欠

損症など他の疾患でも認められることが

あることに注意が必要である。次に生検

組織内の脂肪蓄積はパラフィン切片では

なく、凍結切片やオスミウム処理で脂質

の溶出を防止する必要がある。またBMIPP

心筋SPECTを用いた洗い出し率の評価に

おいては、虚血時にはWRが増加すること

から、Pseudonormalizationの可能性に留

意する必要がある。 

 

E. 結論 

 以上のように解決すべき課題はあるが、

この課題とともに診断基準の周知と希少

疾患である TGCV の啓発が TGCV の病態改

善、患者の QOL 改善、生命予後の改善に

貢献すると考えられる。 

 

F. 健康危険情報 

 該当せず 
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3. その他 

 特記事項なし 

 


