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II. 成果の概要（総括研究報告） 
 
和文 

肥大型心筋症の 5～10％はその経過の中に、心室壁の菲薄化、心内腔の拡大、心収縮力の低下を特

徴とする拡張相肥大型心筋症に移行する。拡張相肥大型心筋症は治療抵抗性心不全に陥り、心室性

不整脈の合併が多く予後不良であることが報告されており、拡張相肥大型心筋症に対する有効な治

療の確立が望まれている。現在まで、拡張相肥大型心筋症を対象とした観察研究はいずれも小規模

であり、多数例を集積した登録観察研究はない。本研究の目的は、拡張相肥大型心筋症の実態を把

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作成・改定に資す

る高い質のエビデンスの構築を目指し、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

である。拡張相肥大型心筋症に対する早期治療介入のために重症化予測は極めて重要である。今ま

でに拡張相肥大型心筋症における肥大型心筋症時、拡張相移行時、登録時のデータを縦断的に集積・

解析した研究はなく、本研究により拡張相肥大型心筋症の臨床像や治療の実態、予後が明らかにな

り、重症度、QOL と関連する因子が同定されることが期待される。2016 年度は研究開発代表者で

ある筒井 裕之 (九州大学) を中心に「拡張相肥大型心筋症の現状の解明」および「重症度、QOLのマ

ーカーとなる因子の解明」に関する研究を推進した。 
2015 年度より「特発性心筋症に関する調査研究」班の全国 13 施設において拡張相肥大型心筋症

の症例登録を開始し、2016 年度は症例登録を継続した。データの信頼性を確保するために、研究実

施計画書および標準業務手順書を作成し、データマネージメント、記録保存の手順を厳格化するた

めに、2016 年 9 月に北海道大病院臨床研究開発センターにおいてデータの web 入力システム

(NorthNet システム)を構築し、Electronic Data Capture（EDC）システムによる症例登録へ移行し

た。2017 年 3 月までに 45 症例が登録された。また、National Database を用いた解析との対比に

よりわが国における拡張相肥大型心筋症の実態を解明するために、日本循環器学会診療実態調査

JROAD データおよび厚労省特定疾患治療研究事業における拡張相肥大型心筋症患者の臨床調査個

人票データにおける拡張相肥大型心筋症患者のデータ収集にも着手した。また、「重症度、QOL のマ

ーカーとなる因子の解明」のために 2016 年度は全国 13 施設において拡張相肥大型心筋症に関する

登録研究を継続し、重症度、QOL の予測因子を解析するためのデータの集積し、2017 年 3 月までに
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登録された 45症例のデータを用いて、心不全入院歴に関連する因子の解析を行った。研究開発担当

者は各施設において診療を受けている拡張相肥大型心筋症患者のデータを収集し症例登録を行うこ

とによって研究開発の分担を担当した。 
 
英文 
Five to ten percent of patients with hypertrophic cardiomyopathy (HCM) develop dilated phase 

of hypertrophic cardiomyopathy (dHCM) characterized by left ventricular (LV) wall thinning, LV 
cavity dilatation, and cardiac dysfunction. It has been reported that patients with dHCM lead to 
refractory heart failure with high rate of ventricular arrhythmia and have a poor prognosis. 
Therefore, development of an effective treatment for dHCM is desired. So far, any observational 
studies regarding dHCM were small-scale and there is no large-scale one. The purpose of this 
study was to elucidate clinical characteristics of dHCM, establish clinical evidence for making 
diagnostic criteria and clinical practice guideline, cooperated with the Japanese Circulation 
Society and the Japanese Heart Failure Society, report research results to the public, and 
improve medical level. Estimation of exacerbation risk is critically important for early 
therapeutic intervention for dHCM. There is no longitudinal research regarding dHCM (at the 
time of detection of HCM, the transition to dHCM, and the registration). This study will reveal 
clinical characteristics, prognosis and independent factors related to severity and quality of life 
(QOL) in dHCM. In 2016, Tsutsui H., a principal investigator, and other contributory members 
of this research project advanced study regarding ‘elucidation of characteristics of dHCM’ and 
‘detection of factors related to severity and QOL’. 
 Thirteen institutions in ‘research group of idiopathic cardiomyopathy’ started registration of 
dHCM in 2015 and continued it during 2016. To assure data reliability, Tsutsui made research 
plan and standard operating procedure. To make stricter data management and preservation, 
date input system (NorthNet system) was created in Clinical Research and Medical Innovation 
Center in Hokkaido University Hospital and registration on Electronic Data Capture (EDC) 
started. Until March 2017, 45 patients were registered. To elucidate clinical features of dHCM 
by comparing with national database, we initiated data collection of dHCM in The Japanese 
Registry Of All cardiac and vascular Diseases (JROAD) and a clinical personal record of dHCM 
patient in study group of Research Program on the Treatment of Specific Disease, Ministry of 
Health, Labor and Welfare. In addition, factors related to hospitalization due to heart failure 
were analyzed, using data regarding severity and prognosis collected by thirteen institutions. 
Contributory members of this research project played a role by registration of dHCM patients in 
their institutions. 
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