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Ⅰ．は じ め に

特発性心室細動を惹起することで心臓突然死をき

たす病態としてBrugada症候群がある1），2）．Brugada

症候群の特徴的な心電図変化は，右側胸部誘導（V1～

V3）でみられるのが原則であるが，その異なるタイ

プとして，下壁誘導（Ⅱ，Ⅲ，aVF）でJ波を伴うST

上昇を認め，通常のBrugada症候群と同様の臨床像

下壁および側壁誘導でJ波の日内・日差変動を認め，
特発性心室細動による院内突然死をきたした
異型Brugada症候群の1例
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症例は28歳男性．生来健康．突然死の家族歴あり．残業が続いていた週の朝，起

床後に突然倒れ意識消失となる．救急隊が到着した時の心電図で心室細動が記録さ

れたため，直ちに電気的除細動が行われ，当院に搬送された．12誘導心電図では下

壁・左側壁誘導でJ波がみられ，そのJ波は日内・日差変動を示した．心拍変動解析

では迷走神経活動が夜間～早朝で著しく亢進していた．冠攣縮性狭心症を除外する

ため，右冠動脈にアセチルコリンを少量負荷したところ，ST-T変化を伴うことなく

突然に房室ブロックが誘発され，その直後に心室細動が発症した．電気的除細動が

頻回に行われたが，心室細動は停止と再発を繰り返し，35分後にようやく洞調律を

維持した．その10日後に除細動器の植込み術を予定したが，その当日の早朝に再び

心室細動が頻発し，約3時間の心肺蘇生と電気的除細動に反応することなく院内突

然死に至った．剖検では心臓に器質的異常は認められなかった．下壁・左側壁誘導

で記録された J 波と迷走神経活動の亢進が，心室細動の発現に関与した異型

Brugada症候群症例と考えられた．
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を呈する病態が報告されており，異型Brugada症候

群とよばれている3）～5）．J波とはQRSの終末部にみ

られるノッチのことであるが，異型Brugada症候群

のみならず，他の特発性心室細動の発現にも関与す

るとされ，下壁誘導あるいは左側壁誘導でみられる

ことが多い6）～9）．Aizawaら7）は，自験例の特発性心

室細動8例中4例でJ波が認められたと報告してお

り，特発性心室細動におけるJ波の検出率は50％程

度と推定される．

Brugada症候群では，ST上昇が変動する症例ほ

ど突然死の危険性が高いと報告されているため10）～12），

下壁誘導あるいは左側壁誘導のJ波の変動を詳細に

解析することは，異型Brugada症候群の予後を推察

するうえでの重要な根拠となる．また，Brugada症

候群での心電図変化は，自律神経活動の変調，特に

迷走神経活動の亢進によってもたらされるため13）～18），

J波の変動と迷走神経活動との関連性を評価するこ

とはリスク層別化における重要な要素となる．

今回我々は，下壁および側壁誘導でJ波の日内・

日差変動を認め，院内突然死の引き金となった心室

細動の発現に，迷走神経活動の亢進が強く関与した

と考えられた異型Brugada症候群の若年齢の1例を

経験したので報告する．

Ⅱ．症　　　例

症例：28歳男性，主訴は突然の意識消失発作であ

る．生来健康であり，めまい発作などを含めて特に

既往症はないが，家族歴として祖父が40歳代で原因

不明の突然死をきたしている．

現病歴：旅行代理店に勤務しており，連日の残業

で疲労と不眠が続いていた週の休日の朝にイベント

が発生した．起床後に食事を摂ろうとして食堂にあ

る椅子に腰かけたところ，突然椅子から崩れ落ち，

意識消失に至った．家族が救急隊を要請したところ，

3分後に先発隊としてポンプ隊が到着した．脈拍が

触知されなかったことから，直ちに心肺蘇生が開始

された．要請から約6分後に救急隊が到着し，その際

に心電図で心室細動が記録された（図1）．直ちに救

急隊によって電気的除細動が施行され，3回目の除

細動で洞調律に復した．その後，杏林大学付属病院

高度救命救急センターに搬送された．

入院時現症：入院時現症としては ，血圧

110/74 mmHg，脈拍68/分，体温36.4℃，意識混濁

（気管挿管直前の状態）であり，胸部所見では心音整，

心雑音なし，腹部には特記すべき所見なし，また神

経学的にも特に所見は認められなかった．

入院時一般検査：血液検査上は肝・腎機能は正常

であり，血清カリウム値（3.9 mEq/L），血清マグネ

シウム値（2.2 mg/dL）とも正常であった．また，胸

部X線写真でも心胸郭比45％で心拡大はなく，肺

うっ血も認められなかった．入院時12誘導心電図で

は，正常洞調律であり，心筋虚血を疑わせるような

ST-T変化はなく，Brugada症候群，QT延長症候群

などを疑わせる心電図変化も認められなかった．し

かし，Ⅱ，Ⅲ，aVF，V5，V6誘導においてQRS部の

終末部に小さなノッチ（J波）が認められた（図2）．

入院後の経過：当院の救命救急センターに入室

後，直ちに気管挿管による呼吸管理が行われた．第
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図1 救急隊によって記録されたモニター心電図記録
心室細動が記録されている．



3病日には意識清明となり抜管された．心室細動に

よる意識消失であったことから，モニター心電図お

よび2度のホルター心電図で持続的に不整脈の評価

がなされたが，入室後は常に正常洞調律が維持され，

不整脈は記録されなかった．第5病日には一般病棟

での管理が可能となり，原疾患の検索のため各種画

像検査が予定された．同時に心室細動再発による心

臓突然死の可能性が模索された．心臓超音波検査で

は左室拡張末期径43 mm，左室駆出率73％と正常

であり，左室の壁運動異常は認められなかった．ま

た，心臓MRI検査においても，明らかな異常は検出

されなかった．リスク層別化因子として，フクダ電

子社製の加算平均心電図計（FDX6521）を用いてtime

domain法により心室遅延電位を評価したところ，f-

QRS 141 msec，RMS40 8.8μV，LAS40 59 msecであ

り，心室遅延電位は陽性であった．同一の心電計を

用いてQT dispersionも自動解析されたが，54 msec

と明らかな延長は認められずQT dispersionは陰性

と判断された．

以下に，本症例で認められた心室細動の原因とそ

の再発を予知するうえで有用な検査結果を示す．

心電図解析

12誘導心電図解析：入院時の12誘導心電図にお

いて，下壁誘導（Ⅱ，Ⅲ，aVF）と側壁誘導（V5，V6）

でQRS終末部にJ波が認められたため，経時的にそ

の変化が観察された．その結果，入院中にみられた

下壁・左側壁誘導のJ波は日差・日内変動を呈した．

図3はⅡ誘導における日差変動の実例である．J波

は著しく増強する日もあれば，逆に消失する日もあ

り，日によって大きく変動した．

24時間ホルター心電図解析：J波の変化をホルター

心電図で評価したところ，日内変動が観察された．

図4はV5誘導（CC5誘導を変更して記録）における日

内変動の実例である．夜間から明け方にかけてJ波

は顕在化し，早朝で最も顕著となった．逆に，起床

後は低下し，朝9時以降ではJ波は完全に消失した．

心拍変動解析：ホルター心電図の24時間記録を用

いて心拍変動が解析された（図5）．副交感（迷走）神

経機能を反映する高周波成分（HF）は24時間を通し

て高値であり，その平均値は954 msec2であった．
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図2 入室時の12誘導心電図
Ⅱ，Ⅲ，aVF，V5，V6誘導でQRS終末部にノッチ（↓：J波）

を認める．

図3 Ⅱ誘導におけるJ波の日差変動
心電図はいずれも午前7時ごろに記録された．第3病日と第

10病日ではJ波の増強が認められ，逆に第5病日にはJ波は

消失している．J波が日によって変動するのがわかる．



特に，夜間（0時）から明け方（7時）にかけての時間

帯では，HFの平均値は1,895 msec2まで上昇した．

逆に，交感神経活動の目安となるLF（低周波成分）

をHFで除した値（LF/HF）は，24時間の平均値では

1.7，0～7時にかけての平均値では1.2であり，夜

間～早朝の時間帯に低下傾向を示した．

アセチルコリン負荷試験

第7病日に冠動脈造影検査が行われた．左右冠動

脈ともに明らかな狭窄はなく，異常所見は認められ

なかった．冠動脈攣縮による心室細動を否定するた

め，アセチルコリン負荷試験が試みられた．まず，

左冠動脈内にアセチルコリンを100μgまで投与し

たが，冠動脈攣縮は認められなかった．次に，右冠

動脈内に初回量である10μgを投与したところ，そ

の直後に冠動脈攣縮，ST-T変化，胸痛を伴うこと

なく，突然に房室ブロックが誘発された（図6）．そ

の7秒後に突然に心室細動が惹起され，意識消失に

至った．直ちに心臓マッサージが開始され，体外か

らの電気的除細動（360 J）が頻回に行われた．しかし，

心室細動はいったん停止するものの繰り返し出現

し，いわゆるelectrical stormの状態を呈した．13回

目の除細動でようやく洞調律を維持した．最終的に

洞調律に回復するまでの時間は35分間であり，その

間は心肺蘇生が絶えず続けられた．心室細動に対す

る薬物治療として，心肺蘇生中にニフェカラントお

よびアミオダロンの静注が行われたが，心室細動の

抑制には無効であった．特記すべき点は，房室ブロッ

クおよび心室細動の直前の12誘導心電図をよく観察

すると，Ⅱ，Ⅲ，aVF誘導でJ波が著しく増強して

いたことである．

突然死までの経過：アセチルコリン負荷試験時に

みられた心室細動により，再び挿管管理となったが，

2日後には抜管可能となり，全身状態も改善傾向と

なった．検査がいくつか予定されていたが，突然死
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図4 24時間ホルター心電図で記録されたV5誘導におけるJ波の日内変動
早朝の6～7時にかけてJ波が増強している．
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図5 24時間の心拍変動解析（周波数領域解析）
全体的に副交感神経活動が亢進しており，特に夜間（0時）～早朝（7時）にかけて著しい．

A mean of 24 hours (9:00～9:00)
・LH : 1601ms2

・HF : 954ms2

・LH/HF : 1.7

A mean of 7 hours (0:00～7:00)
・LH : 2318ms2

・HF : 1895ms2

・LH/HF : 1.2

図6 右冠動脈へのアセチルコリン負荷直後の不整脈の発現
アセチルコリン10μg投与後に虚血性ST上昇を伴うことなく，突然に房室ブロックが誘発され，その直後に心室細動が発

現した．一連の不整脈が発現する直前には，J波が著しく増強している．



のリスクが高いと判断され，その10日後に植込み型

除細動器の手術を予定した．しかし，その当日の早

朝の睡眠中，再び心室細動が出現した．心肺蘇生と

数十回の電気的除細動が約3時間にわたって行われ

たが，正常洞調律に復することなく，院内突然死に

至った．剖検が行われたが心臓には明らかな器質的

異常は認められず，特発性心室細動による心臓突然

死と診断された．異型Brugada症候群の可能性を考

えて，SCN5Aのスクリーニングが行われたが，全

28エクソンで変異は認められなかった．

Ⅲ．考　　　察

1．J波の関与

Brugada症候群は，右側胸部誘導で特徴的なST

上昇を示し，心室細動を惹起することで心臓突然死

をきたす原発性の心電図症候群とされている1），2）．

ST上昇のタイプとしては，coved型とsaddle-back

型があり，coved型のほうが危険性は高く19），心室

細動が発現する直前には波形が増強することが示さ

れている20）．危険性の高い症例では，ST上昇の日内

あるいは日差変動を呈しやすく10）～12），我々はST上

昇の変動はBrugada症候群におけるリスク層別化の

重要な因子であることを報告している12）．

本症例では，ホルター心電図あるいは頻回に記録

された12誘導心電図でV1～V3誘導のST上昇は認め

られず，たび重なる心室細動出現のために，I群抗

不整脈薬を用いた薬物負荷試験による心電図変化を

詳細に検討することはできなかったが，心電図診断

としては通常のBrugada症候群の病態とは明らかに

異なる．しかし，ST上昇の変動をJ波の変動として

置き換えれば，本症例はBrugada症候群に類似して

いる．本症例のJ波は日内あるいは日差変動を呈し，

ときには消失することもあり，この変化は本来の

Brugada症候群のST上昇の変化と類似している．

しかも，初回の心室細動の直後にJ波が記録されて

おり，さらにアセチルコリン負荷直後に心室細動が

誘発された際の12誘導心電図でも，明らかなJ波が

認められており，Brugada症候群におけるST上昇

の変化に類似する．ただし，本症例ではV5，V6の左

側壁誘導でも同様の心電図変化が観察されている点

で異なる．また，これまでの下壁誘導でJ波が記録

された報告では，J波に加えて同じ下壁誘導でST上

昇が認められているが，本症例ではJ波の増強のみ

であった点も異なる．臨床像としては，①若年の男

性であり，②突然死の家族歴があり，③器質的心疾

患がなく，④心室遅延電位が陽性であり21），通常の

Brugada症候群と合致する点が多い．

J波は低体温，血清電解質の異常，心筋虚血で出

現しやすいとされているが，一方で，健常人の約

7％に認められるとの報告もある22）．そのため，決

して珍しい心電図変化とはいえない．しかし，本症

例では心室細動の直前でJ波が増強しており，一連

の心室細動の発現にJ波が強く関与した可能性はき

わめて高いと考える．

2．迷走神経活動の関与

Brugada症候群のST上昇は，自律神経活動の変

調によって生じやすく，特に迷走神経活動の亢進で

増強することが示されている14）～18）．異型Brugada症

候群における特発性心室細動の発現についても，迷

走神経活動の亢進はその大きな要因と考えられている．

本症例での初回の心室細動は起床後，2回目の心

室細動はアセチルコリン負荷時，3回目の心室細動

は除細動器の植込み術を予定していた当日の早朝で

あり，いずれも著しく迷走神経活動が亢進している

状況であった．一般に，迷走神経活動の亢進は，睡

眠中，安静時，飲酒後，満腹時，排尿時などできた

しやすいとされているが，日内変動としては早朝で

最も亢進する．本症例でも，24時間ホルター心電図

を用いた心拍変動解析で，早朝で迷走神経活動の顕

著な亢進が認められた．心室細動が自然に発現した

2回の発作はこの時間帯に認められており，アセチ

ルコリン負荷で房室ブロックと心室細動が誘発され

たが，これも人為的ではあるが迷走神経活動が亢進

した状態である．迷走神経活動の亢進は本症例の不

整脈源性と密接に関連しているものと考えられる．
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Ⅳ．お わ り に

下壁および側壁誘導でJ波の日内・日差変動を認

め，特発性心室細動による院内突然死をきたした異

型Brugada症候群と考えられる若年齢の1例を経験

した．

本症例の心室細動の発現には，迷走神経活動の亢

進によって増強されたJ波が関与したものと考えら

れた．本症例では，家族歴として祖父が壮年期に突

然死をきたしており，SCN5Aのスクリーニングにお

いて変異は認められなかったものの，遺伝子異常が

その基盤にあった可能性もありうると考えられた．
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