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症例：6X歳 男性

【主 訴】 全身倦怠感 下腿浮腫



【現病歴】

約1か月前に下痢を発症し，近医で対
処療法をうけていたが，全身倦怠感と
下腿浮腫が徐々に増悪した．症状が軽
快しないため，近医を定期外受診し，
心不全と診断され，当科を紹介受診し
た．



【既往歴】

9歳 虫垂炎術後

39歳 胆嚢結石術後

50歳 頭部外傷（左側頭部）

56歳 直腸癌術後

57歳 腹壁ヘルニア修復手術

58歳 下肢静脈血栓症
IVCフィルター一時挿入後抜去 6か月で抗凝固療法終了

抗核抗体 1280倍 抗セントロメア抗体 1280倍

Protein C，S正常範囲，ループスアンチコアグラント陰性



【冠危険因子】

高血圧(－) 脂質異常症(＋) 喫煙(－)

糖尿病(－)

家族歴(－)



【現症】 意識清明

身長 176.5 cm 体重 78.9 kg 

血圧 107/82 mmHg

脈拍数 90/分，不整

呼吸数 18 回/分 SpO2  97 %（室内気下）

心音 S3（＋） S4（＋）

心尖部で汎収縮期雑音聴取 Ⅱ/Ⅵ

呼吸音 湿性ラ音聴取

腹部 平坦 軟 圧痛なし

表在リンパ節触知せず

下腿浮腫あり



心電図



心電図
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心電図



胸部X線写真



心エコー

長軸像 短軸像

左室駆出率=35%



心エコー

E/e’=22.5

TR Pressure Gradient
平均 27 mmHg
最大 39 mmHg  



0-0.1 ng/mL



心電図診断は？

初期対応は？

鑑別診断のための
追加の検査は？



Clinical Scenario

Mebazaa A,et al. Crit Care Med 2008;36: S129-39



急性心不全の病態と増悪時の収縮期血圧

140 mmHg   心不全増悪時の血圧 100 mmHg

CS1                      CS2                      CS3                          

体液過剰
（Volume Overload）末梢血管の過収縮

（Volume Central Shift）
低心拍出

（LOS）



心不全治療の基本戦略



5-10 microgram/mL
7-25 U/L

0-0.1 ng/mL



抗核抗体等結果



心臓MRI



心臓MRI



心臓MRI



心臓MRI



18F-FDG-PET-CT



心筋細胞へのFDGの生理的集積について
• 心筋はエネルギー基質としてグルコース，遊離

脂肪酸(FFA)，乳酸などを利用する．

• 食後の高血糖，高インスリン状態においては糖
代謝が亢進（GLUT4）するのでFDGは，心筋に
集積する．

• 空腹時にはインスリン濃度が低いために心筋
のグルコース利用(FDG集積)は低下し，主とし
てFFAがエネルギー基質として取り込まれる．

•  炎症細胞には空腹時でもFDGが集積．

炎症性細胞のブドウ糖消費量は，非活性化状態の50倍
に増加するときもある．



炎症病巣へのFDG集積亢進の機序

 炎症性細胞(顆粒球・リンパ球・マクロファー
ジ等)は，炎症巣に高密度に集積し，大量の
ブドウ糖と酸素を消費する．

 炎症性細胞のブドウ糖消費量は，非活性化
状態の50倍に増加するときもある．

 活動性炎症の存在する部位にFDGは高度
に集積する．ステロイド治療の適応決定．



冠動脈造影
左右冠動脈に器質的有意狭窄なし．

PCWP 4 mmHg
main PAP 22/6 (11) mmHg
RV 22/3 mmHg
RA 3 mmHg
CI 2.94 







気管支肺胞洗浄液結果

ガイドライン記載事項
気管支肺胞洗浄検査でリンパ球比率上昇，CD4/CD8比が3.5を超える上昇



さて，診断は？

ステロイド治療の適応？

CRT（心臓再同期療法）の
適応？



慢性心不全の治療 重症度別



入院後経過

NT-Pro 
BNP
(pg/mL)

1000

500

入院時 6か月後

フロセミド iv

スピロノラクトン25 mg

エナラプリル 2.5mg 5mg

1.25mg 2.5mg 3.75mg 5mg 10mg
アミオダロン
400mg 200mg

PET-CT 冠動脈造影
心筋生検

カルベジロール

アゾゼミド 30 mg

5か月後4か月後3か月後2か月後1か月後

1500



心臓サルコイドーシス

心臓サルコイドーシスであれば，ステロイド治療が必要で
あり，通常の心不全とは治療方針が大きく異なる．



【組織診断群】
全身のいずれかの臓器で壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫が陽性
であり，かつ，既知の原因の肉芽腫および局所サルコイド反応を除外
できているもの．
ただし，特徴的な検査所見および全身の臓器病変を十分検討するこ
とが必要である．

【臨床診断群】
類上皮細胞肉芽腫病変は証明されていないが，呼吸器，眼，心臓の
３臓器中の２臓器以上において本症を強く示唆する臨床所見を認め，
かつ，特徴的検査所見の５項目中２項目以上が陽性のもの．

特徴的な検査所見
１）両側肺門リンパ節腫脹
２）血清アンジオテンシン変換酵素（ACE）活性高値または血清リゾチーム値高値
３）血清可溶性インターロイキン－２受容体（sIL-2R）高値
４）Gallium-67 citrateシンチグラムまたはfluorine-18 fluorodeoxygluose PETにおける著明集積所見
５）気管支肺胞洗浄検査でリンパ球比率上昇，CD4/CD8比が3.5を超える上昇

サルコイドーシスの診断基準と診断の手引き 2015



心臓サルコイドーシスの診断
心臓病変を強く示唆する臨床所見

心臓所見（徴候）は主徴候と副徴候に分けられ，以下の１）または２）のいずれかを
満たす場合，心臓病変を強く示唆する臨床所見とする．

１）主徴候5項目中２項目以上が陽性の場合．
２）主徴候5項目中１項目が陽性で、副徴候3項目中２項目以上が陽性の場合．

（１） 主徴候
（ａ） 高度房室ブロック（完全房室ブロックを含む）または持続性心室頻拍
（ｂ） 心室中隔基部の菲薄化または心室壁の形態異常（心室瘤、心室中隔基部
以外の菲薄化、心室壁肥厚）
（ｃ）左室収縮不全（左室駆出率50％未満）または局所的心室壁運動異常
（ｄ）Gallium-67 citrateシンチグラムまたはfluorine-18 fluorodeoxygluose PETで
の心臓への異常集積
（ｅ） Gadolinium造影MRIにおける心筋の遅延造影所見

（２）副徴候
（ａ） 心電図で心室性不整脈（非持続性心室頻拍、多源性あるいは頻発する心
室期外収縮）、脚ブロック、軸偏位、異常Ｑ波のいずれかの所見
（ｂ）心筋血流シンチグラムにおける局所欠損
（ｃ）心内膜心筋生検：単核細胞浸潤および中等度以上の心筋間質の線維化



心臓サルコイドーシスの診断

付記：
１）虚血性心疾患と鑑別が必要な場合は，冠動脈検査（冠動脈造影、冠動脈
CTあるいは心臓MRI）を施行する．

２）心臓以外の臓器でサルコイドーシスと診断後，数年を経て心臓病変が明ら
かになる場合がある。そのため定期的に心電図，心エコー検査を行い，経過を
観察する必要がある．

３）心臓限局性サルコイドーシスが存在する．

４）乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽腫が，心内膜心筋生検で観察される
症例は必ずしも多くない．従って，複数のサンプルを採取することが望ましい．

５）Fluorine-18 fluorodeoxygluose PETは，非特異的（生理的）に心筋に集積す
ることがあるので撮像条件に注意が必要である．

サルコイドーシスの診断基準と診断の手引き－2015
http://www.jssog.com/www/top/shindan/shindan2-1new.html



心臓限局性サルコイドーシスの診断

サルコイドーシスの診断基準と診断の手引き－2015
http://www.jssog.com/www/top/shindan/shindan2-1new.html

前提条件
（1） 他臓器でサルコイドーシスに特徴的な臨床所見を認めない．

（呼吸器系病変，眼病変，皮膚病変に対して十分検査を行う．症状がある場合は当
該臓器病変の除外を行う．）

（2） 67Ga シンチグラフィまたは18F-FDG PET で心臓以外への異常集積を認めない．
（3） 胸部CT 検査で肺野にリンパ路に沿った陰影を認めず，肺門縦隔リンパ節腫大（短径＞
10 mm）を認めない．

1）組織診断群

心内膜心筋生検あるいは手術などによって心筋内に乾酪壊死を伴わない類上皮細胞肉芽
腫が認められる場合，心臓限局性サルコイドーシス（組織診断群）と診断する．

2）臨床診断群
表10 の「心臓所見」の主徴候（a）～（e）の5 項目のうち，（d）を含む4 項目以上が陽性の場
合に心臓限局性サルコイドーシス（臨床診断群）と診断する．



心臓病変で初発し心臓サルコイドーシスを疑う場合の
診断手順

2016年版心臓サルコイドーシスの診療ガイドライン. 循環器病ガイドシリーズ2016年版: 1-75.
http://www.j-circ.or.jp/guideline/pdf/JCS2016_terasaki_h.pdf



心サルコイドーシスと拡張型心筋症の低心機能例
における予後の比較

Yazaki Y, et al. Am J Cardiol 2001; 88:1006-10



Yazaki Y, et al. Prognostic determinants of long-term survival in Japanese patients 
with cardiac sarcoidosis treated with prednisone. Am J Cardiol 2001; 88: 1006-10. 

心サルコイドーシスに対するステロイド治療の有用性

全患者

1年85%, 3年72%, 5年60%, 10年44%

ステロイド治療

ステロイド無治療

ステロイド無治療

ステロイド無治療

EF≥50%ステロイド治療

EF<50%ステロイド治療

ステロイド量による差

1年92%, 3年82%, 5年75%, 10年61%



心臓サルコイドーシスにおける
副腎皮質ステロイドの一般的な全身投与

文献12より引用．
2016年版心臓サルコイドーシスの診療ガイドライン. 循環器病ガイドシリーズ2016年版: 1-75.
http://www.j-circ.or.jp/guideline/pdf/JCS2016_terasaki_h.pdf



治療後の入院を要する心室頻拍(VT)の再発

Tokuda M, et al. Circ Arrhythm Electrophysiol 2012; 5: 992-1000



Segawa M, et al. Circ Arrhythm Electrophysiol 2016; 9: pii: e003353. 

ステロイド治療導入後の心室頻拍



Segawa M, et al. Circ Arrhythm Electrophysiol 2016; 9: pii: e003353. 

ステロイド治療導入後の心室頻拍



Ramalho AR, et al. ESC Heart Fail 2017; 4:365-70

Autoimmune myocarditis in systemic sclerosis: an 
unusual form of scleroderma heart disease 
presentation



18F-Fluorodeoxyglucose Positron Emission Tomography for the 
Diagnosis of Myocarditis Associated With Polymyositis

Shigematsu T, Okayama H, et al. Circ J 2016 Oct 12. [Epub ahead of print] 
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幅の広いQRS－死亡率の増加に比例

• NYHAクラスII-IV患者
3,654例

• QRSが最長である患者
群のQRS最短群に対す
る相対リスクは5倍

Gottipaty V, et al. J Am Coll Cardiol 1999; 33: 145 [Abstr847-4].

Vesnarinone Study
（VEST試験解析）

幅広いQRS正常



除細動機能を有する心臓再同期療法（CRT-D）の
適応



右心室リード

右心房リード

左心室リード

両心室ペースメーカ

ペーシングリード留置部位

左心室リードは右心房に
開口する冠静脈洞を介し
挿入され，冠静脈分枝に
留置される

冠状静脈





欧州心臓病学会（ESC）の分類

文献1より引用．日本循環器学会. 循環器病の診断と治療に関するガイドライン(2009-2010
年度合同研究班報告) 拡張型心筋症ならびに関連する二次性心筋症の診療に関するガイ
ドライン. 循環器病の診断と治療に関するガイドライン 2011:3-79.



拡張型心筋症ならびに関連する心筋症

文献1より引用．日本循環器学会. 循環器病の診断と治療に関するガイドライン(2009-2010
年度合同研究班報告) 拡張型心筋症ならびに関連する二次性心筋症の診療に関するガイ
ドライン. 循環器病の診断と治療に関するガイドライン 2011:3-79.



症例のまとめ

心臓限局性サルコイドーシス，膠
原病関連心筋症などとの鑑別診
断を要した一例を経験した．
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