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研究成果の概要（和文）：心臓サルコイドーシスは、致死性不整脈や左室機能障害により重症心不全をきたす予
後不良な疾患である。免疫抑制療法により病態の進行抑制が期待できるが、 感度の高い疾患特異的な診断指標
が存在しないため、従来の画像指標で診断困難な場合の治療介入の遅れが問題となっている。本研究では、心臓
サルコイドーシスの病型と心臓MRI、PET検査などの画像指標との関連を検討し、予後が不良な症例の臨床的、画
像診断的特徴を明らかにした。

研究成果の概要（英文）：Sarcoidosis is a multi-system disorder and cardiac involvement is associated
 with development of fatal ventricular arrhythmia and left ventricular dysfunction, which lead to 
severe heart failure or death. Detection of cardiac sarcoidosis (CS) is challenging due to the 
limited sensitivity of endomyocardial biopsy and the lack of applicable guidelines, especially in 
patients without extracardiac involvement or isolated CS. We evaluated the characteristics of CS 
using multimodality imaging evaluation such as CMR, FDG-PET CT, and echocardiography. Patients who 
diagnosed with isolated CS showed worse outcome than those with other organ involvement and 
associated with worse left ventricular function and lower SUVmax on FDG-PET. Furthermore, patients 
who developed fatal ventricular arrhythmia were associated with late gadolinium enhancement on CMR 
and FDG accumulation on FDG-PET predominant to right ventricle. 

研究分野： 循環器内科
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  １版

令和

研究成果の学術的意義や社会的意義
心臓サルコイドーシスは、致死性不整脈や左室機能障害により重症心不全をきたす予後不良な疾患である。感度
の高い疾患特異的な診断指標が存在しないため、早期診断や積極的治療介入が必要なリスクの高い症例の診断が
課題となっている。今回の研究により、心臓MRI、PET検査、心エコーなどの画像指標を統合的に評価することに
より、不整脈リスクが高い予後が不良な症例の層別化が可能となることが示唆された。

※科研費による研究は、研究者の自覚と責任において実施するものです。そのため、研究の実施や研究成果の公表等に
ついては、国の要請等に基づくものではなく、その研究成果に関する見解や責任は、研究者個人に帰属します。
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１．研究開始当初の背景 

1) 心臓サルコイドーシス（CS）は原因不明の全身性の肉芽腫性疾患である。心臓病変

は致死性不整脈や左室機能障害の進行により重症心不全をきたし、予後が非常に不良で

あることが知られている。治療には、ステロイドなどの免疫抑制療法が用いられ、早期

治療により病状の進行を抑制することができるが、治療抵抗性の症例も経験される。 

2) CS の診断は、現行のガイドラインでは、心筋生検を行い非乾酪性類上皮細胞肉芽

腫を同定する組織学的診断と、心病変に特徴的な所見から臨床診断する 2 通りの場合が

示されている（日本循環器学会 2016 年版）。心病変の診断基準としては、心エコーある

いは心臓 MRI による、心室壁の菲薄化・瘤化・肥厚、壁運動異常の有無、心臓 MRI に

よる遅延造影像、18F-FDG PET による心筋の活動性炎症の検出が挙げられるが、病初期

には異常を認めない場合もあり、確定診断が困難な場合が少なくない。 

3) CS 診療における問題点として、心筋生検による診断率が約 20%と低く、組織診断

が困難であることが第一に挙げられる（Barnie DH et al. J Am Coll Cardiol. 2016）。組織診

断が難しい場合は臨床的診断を行うが、病態が明らかでないため、臨床診断指標の多く

は CS に特異的ではなく、複数の指標を組み合わせる必要があり、他の心筋症との鑑別

が問題となる。 
 
２．研究の目的 

 本研究では、CS の病態を反映し、診断精度の向上や疾患活動性の評価に有用な新た

な指標を確立することを目的に、心臓 MRI による CS 症例の心機能評価を行い、心エコ

ー、FDG-PET などの指標との比較を行う。また、複数の心臓 MRI 評価が行われている

症例では、治療前後、あるいは経時的な指標の推移を評価し、治療抵抗例や治療中に心

血管イベントをきたす予後不良例の検出に有用であるかどうかを明らかにすることを

目的とした。 
 
３．研究の方法 

本研究では、CS が疑われ、心臓 MRI、PET、心筋生検などの集学的精査が行われた

症例を対象に、対象症例をガイドラインに準じて CS、心限局性サルコイドーシス、他

の心筋症に分類し、心臓 MRI、心エコー、FDG-PET 所見の比較を行った。また、CS の

画像所見並びに臨床診断と予後との関連についても解析を行った。FDG-PET について

は経時的な評価が行われている症例を対象に、CS に対する免疫抑制療法の効果を評価

した。 

 
４．研究成果 

 対象となった 161 例のうち、CS は 28 例（17%）、心限局性サルコイドーシスは 21 例

（13%）存在し、残りの 112 例（70%）はその他の心筋症に分類された。心限局性サル

コイドーシスの症例は、CS や他の心筋症と比較して、左室拡大や左室駆出率の低下が

顕著であった（Figure 1）。FDG-PET は SUVmax 値が心限局性サルコイドーシスにおい

て低値であるという特徴を認めた。また、対象症例で中央値 522 日間の観察期間中に 24

例の心血管イベントを認め、イベントの発生は心限局性サルコイドーシスと独立した関

連を認めるという結果であった（hazard ratio 3.35; 95%CI 1.08-10.39, p =0.036, Figure 2）。

この結果からは、心限局性サルコイドーシスは心臓以外の病変を認めないために診断に



遅れが生じ、病状が進行した末期の CS の病態である可能性が疑われた（Sato K et al. J 

Am Heart Assoc. 2022）。 

 さらに、CS と心限局性サルコイドーシスの症例を、CS の典型的な臨床症状である、

心室性不整脈、房室ブロック、その他の 3 群に分けて、画像診断指標、臨床所見、治療

後の経過を比較すると、心室性不整脈が契機となって診断された症例は、予後が他の 2

群と比較して不良であり、心臓 MRI、FDG-PET では右心室優位の異常が認められたこ

とから、病変の局在から臨床的にイベント発生リスクの高い症例を予測することが可能

であることが示唆された（Figure 3）。 
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