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Ⅰ．は じ め に

Brugadaら1）が1992年に心電図上，右脚ブロック

と右側前胸部誘導におけるST-segmentの上昇を認

め，心室細動（VF）による心停止から蘇生した8症例

を報告して以来，Brugada症候群については多くの

知見が重ねられてきた．なかでもBrugada症候群に

おけるVFあるいは突然死の指標としては，失神の

既往やVFからの蘇生あるいは突然死の家族歴が知

られており，このような指標を有する症例に対して

は，詳細なリスク評価のための精査と積極的なICD

（植込み型除細動器）植込みが勧められている2），3）．

一方，Brugada症候群は男性に好発し，女性の

Brugada症候群症例は比較的まれである．Brugada

症候群の予後については性差が存在し，女性症例で

は有症候性の割合が少ないとする報告4）もあるもの

の，その詳細はいまだ明らかではない．今回我々は，

家系内に濃厚な男性突然死歴を有する女性Brugada

症候群と思われる3症例を経験し，その長期の臨床

男性突然死の多発家系において良好な経過をたどった
女性Brugada症候群の3例
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Brugada症候群は男性に好発し，その発症に性差の存在が知られている．今回

我々は，濃厚な男性突然死の家族歴を有する女性Brugada症候群の長期予後を観察

しえた．症例は58歳（症例1），63歳（症例2）の姉妹およびその母親（症例3）である．

発端者である症例1の伯父（母親の兄），および症例1，2（姉妹）の兄弟3名は夜間に

突然死をきたしていた．症例1はcoved型のST上昇を示す典型的なBrugada型心

電図波形を有するものの無症状であり，症例2はピルジカイニド負荷後にのみ

Brugada型心電図波形を示すが，やはり無症状であった．症例1，2はその後2年

間の経過観察にてなんらの症状も認めなかった．症例3は心電図の確認はないが，

複数回の尿失禁を伴う意識消失を繰り返したものの88歳まで生存した．この

Brugada症候群の1家系に認められた各男女メンバーの臨床経過は，この症候群に

おける予後の著しい性差を典型的に示すものであった．
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経過と予後を観察しえたので報告する．

Ⅱ．症　　　例

【症例1】58歳，女性（図1. Pt.1）．主訴は心電図異常

の指摘．2003年7月，回転性めまいを主訴に当院神

経内科へ入院．めまいについては内耳性のめまいと

診断されたが，入院時の心電図にて右側前胸部誘導

でのST上昇（coved型）を指摘され，当科外来紹介

となった．これまで，動悸，ふらつきや失神の既往

はなかった．受診時の理学所見，血液生化学所見に

は特記すべき所見なく，心エコー検査上も心拡大な

く，左右心機能は正常で左室駆出率は62％，弁装置

にも異常を認めなかった．心電図は洞調律で心拍数

62拍/分，右脚ブロックでV1-3および第3肋間のV1-3

でcoved型の著明なST上昇を認めた（図2）．心室内

遅延電位は filtered QRS（ f-QRS）が 182 msec，

duration of HFLA signalsが 105 msec，mean

voltage of HFLA signals（RMS40）が8μVと3項目す

べてに有意な所見を認め強陽性であった（図3）．な

お，電気生理検査（EPS）は未施行である．

家族歴については，本症例を発端者として詳細な

家系調査を行った（図1）．症例1の兄弟3名はいずれ

も50歳，33歳，25歳と青壮年期の夜間就寝中に突

然死をきたしており，また母方の伯父の1人も就寝

中に45歳で突然死をきたしていた．他にも母方の祖

父家系内に男性同胞の夜間の突然死歴が多数聴取さ

れ，同家系内では著しく高率に男性突然死が生じて

いることが明らかとなった．家系内に突然死を高率

に認めたこと，典型的なBrugada型心電図所見を呈

することより本症例をBrugada症候群と診断した．

しかし，本症例にはこれまで自覚症状がまったくな

く，ICD植込みを希望しなかったため経過観察とし

た．以後2年間の経過観察中も失神，突然死などの

心事故を認めず，現在まで経過は良好である．

また，本症例の母親（図1. pt.3）は，尿失禁を伴う

意識消失を繰り返していた既往があるも，88歳まで

生存し肺炎のため死亡していた．心電図を得られな

かったが，その臨床経過からBrugada症候群であっ

た可能性が強く示唆された．

さらに突然死の多発家系であることが判明したた

め，家族の精査を勧めたことより，以下に述べる症

例1の同胞，および母方の同胞の協力が得られた．
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図1 症例1の家系図
発端者である症例1の兄弟，男性に高率の夜間突然死を認める．
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図3 症例1の加算平均心電図

図2 症例1の受診時12誘導心電図
V1-3誘導で著明なST上昇（coved型）を認める．
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図4 症例2の加算平均心電図

図5 症例2のピルジカイニド負荷12誘導心電図
ピルジカイニド負荷（1mg/kg，iv）にてV1，2で著明なST上昇（coved型）を認めた．



【症例2】63歳，症例1の姉（図1. Pt.2）．これまで

動悸，ふらつき，失神などの既往はまったくない．

受診時の理学所見，血液生化学所見には特記すべき

点はなく，心エコー検査上も心拡大なく，心機能は

正常で左室駆出率は66％，弁装置にも異常を認めな

かった．心室内遅延電位は陰性であった（図4）．繰

り返しの心電図検査では，Brugada症候群を示唆す

る所見を認めなかったが，ピルジカイニド負荷

（1 mg/kg）にてV1，2でcoved型のST上昇を認め，

Brugada症候群と診断した（図5）．本例もEPSの同

意が得られず，自覚症状をまったく認めないため経

過観察としたが，2年間の経過で失神，突然死など

の心事故はまったくみられない．

その他に症例1の姉（図1. Pt.4）および母方の同胞

女性（図1. Pt.5, 6, 7）3例の心電図検査を行ったが，い

ずれもBrugada症候群を示唆する所見は認めな

かった（図6）．

Ⅲ．考　　　察

Brugada症候群は男性に好発し，発症に著しい性

差が認められるため，女性のBrugada症候群症例は

比較的まれとされている．本邦のJ-IVFS登録症例に

おいても，女性症例は173例中わずか7例（4％）5）と

なっている．また，Brugada症候群において突然死

やVFの予知指標としては，失神の既往，VFからの

蘇生歴および突然死の家族歴であることがよく知ら

れており，有症候性Brugada症候群においてはVF

の再発率が69％に達すると報告されている6）．その

一方で，無症候性Brugada症候群においては同様の

観察期間での V F の頻度あるいは心事故は

0.8～8％6）～8）と，有症候性症例に対して著しく低い

と報告されている．このため無症候性Brugada症候
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図6 症例1の姉（Pt.4）および叔母（Pt.5～Pt.7）の12誘導心電図
その他の女性同胞および叔母にはBrugada型心電図波形を認めなかった．



群においてはICD植込みの適否について意見が分か

れるところであり，心電図波形の日内・日差変動，

Ic群抗不整脈薬負荷での心電図変化，心室内遅延電

位陽性，EPSでのVFの誘発が突然死の予知指標と

して有用とする報告があるものの，その評価につい

てはいまだ定まっていない．

今回，我々の報告した症例1，2は自覚症状がまっ

たくみられず，いずれも無症候性Brugada症候群と

考えられた．症例2はピルジカイニド負荷時のみ

Brugada型心電図波形がみられたが，症例1は典型

的なBrugada型心電図所見を呈しており，心室内遅

延電位が強陽性である．このため，その家系内にき

わめて濃厚な突然死歴を有していることを考慮すれ

ば，無症候性とはいえ突然死のリスクを十分に考慮

しなければならない症例であった．症例1，2ともに

EPSでの評価やICD植込みに同意が得られなかった

ためリスク評価に苦慮し，やむをえず経過観察とし

た．しかし，結果的にはその後も経過は良好であり，

症例1，2とも2年間の経過観察で心事故の発生を認

めず，現在まで健在である．また，症例1の母親は

意識消失を繰り返した既往があるため，有症候性の

Brugada症候群が強く疑われたが，88歳で肺炎で亡

くなるまで生存しており，その不整脈予後は良好で

あったものと推測された．

本症例の家系を俯瞰すると，突然死が著しく多発

していることが理解されるが，男性同胞はいずれも

青壮年期の夜間睡眠中に突然死をきたしており，こ

れらの突然死例はBrugada症候群であったと考えら

れる．しかし，一方で突然死は男性にのみ生じてお

り，我々の調べた範囲内では本家系内で突然死した

女性はみられなかった．Brugada症候群の多発家系

において男性にのみ著しく高率に突然死が生じてお

り，その長期予後に極端な性差が存在していた可能

性が考えられた．このような予後の精査については

これまでの報告と同様であるが，なぜこれほどの性

差が生じるのかその機序については不明であり，さ

らに多数の女性症例の集積を要するものと思われる．
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