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研究成果の概要（和文）：SCVTdP患者からiPS細胞を作製した。同iPS細胞とコントロールiPS細胞から心筋細胞を分化
誘導、精製し、電気生理学的解析、分子生物学的解析を行った。電気生理学的解析として行った細胞外電位解析、活動
電位解析、パッチクランプによる解析により、疾患特異的な表現型を同定しえた。詳細な機能解析を続け、治療方法の
開発へ繋げていく。

研究成果の概要（英文）：We generated iPS cells from patients with short coupled variant TdP (SCVTdP). 
Cardiomyocytes were differentated from control-iPS cells and SCVTdP-iPS cells. Then we performed the 
electrophysiological analysis using iPS cell-derived cardiomyocytes. We identified the specific phenotype 
in SCVTdP-iPS cell-derived cardiomyocytes.

研究分野：循環器内科
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１．研究開始当初の背景 
 Short-coupled variant of torsade de pointes
（SCVTdP）は、1994 年に Leenhardt らにより
報告された、比較的新しい疾患概念である。
器質的心臓疾患の無い若年成人が連結器の
短い心室性期外収縮に続く多形性心室頻拍
を呈し、突然死の高いリスクを有する。その
後も症例報告は散発的に認めるが、まとまっ
た報告はなく、患者数、有病率、発症原因等
は不明である。しかし高率に心室細動から突
然死を認め、予後が悪く厳重な管理が必要で
あることは認識され、日本循環器病学会ガイ
ドラインにおいて診断基準も提示されてい
るが、疾患原因や治療方法等に関しては全く
分かっていない。 
 
 
２．研究の目的 
 本研究においては、患者ゲノムに記録され
た全遺伝情報を保持している患者特異的 iPS
細胞を用いて、SCVTdP の病態解明、疾患概
念確立と治療方法の開発を目的とする。 
 
 
３．研究の方法 
 SCVTdP 患者から iPS 細胞を作製する。同
iPS 細胞とコントロール iPS 細胞から心筋細
胞を分化誘導、精製する。同心筋細胞に対し
て電気生理学的解析、分子生物学的解析を行
い疾患に特異的な細胞表現型を同定する。電
気生理学的解析として、細胞外電位解析、活
動電位解析、パッチクランプによる解析を行
う。またカルシウムイメージを行うことによ
り、カルシウム動態を明らかとする。分子生
物学的解析として、免疫染色、RT-PCR 解析、
網羅的遺伝子発現解析等を行う。 
 
 
４．研究成果 
 SCVTdP 患者から iPS 細胞を作製した。同
iPS 細胞とコントロール iPS 細胞から心筋細
胞を分化誘導、精製し、電気生理学的解析、
分子生物学的解析を行った。電気生理学的解
析として行った細胞外電位解析、活動電位解
析、パッチクランプによる解析により、疾患
特異的な表現型を同定しえた。詳細な機能解
析を続け、治療方法の開発へ繋げていく。 
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