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Ⅰ．は じ め に

Brugada症候群の姉妹を経験したので報告する．

この姉妹の特徴は，①失神歴，②母親の心房期外

収縮多発と同胞の突然死（兄弟が31歳で就寝中に突

然死している），③心房不整脈（洞不全と心房粗動

（AFL））の合併，④ピルジカイニド負荷による右側

胸部誘導のJ点上昇である．

Ⅱ．症　　　例

①症例1（次女）

この家系で最初に症状を認めたのは現在39歳にな

る次女である．

洞不全，心房粗動，心室細動，およびBrugada型心電
図波形が姉妹に見られた若年突然死家系
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Brugada症候群の姉妹における2症例を報告する．家族歴としては，母親に心房

期外収縮が多発し，同胞（男性）が31歳で就寝中に突然死している．症例1（次女）は

現在39歳．10歳時より不整脈を指摘され，13歳時に最初の失神を認めた．明らか

な心疾患はなく，洞不全，発作性心房粗動（AFL），心室細動が確認された．ペース

メーカー治療と薬物治療が行われたが，AFLによる症状が著明となり，26歳時にカ

テーテルアブレーション（CA）による房室ブロック作成術を追加した．症例2（長女）は

現在46歳．明らかな既往歴はなかったが，33歳時より動悸と前失神症状を認めるよ

うになった．電気生理検査でAFLが誘発されたためCAを施行したが，42歳時に明

確な失神発作を認めた．この姉妹にピルジカイニド負荷を施行したところ，右側胸

部誘導のJ点上昇が誘発された．失神歴，突然死の家族歴，ピルジカイニド負荷の結

果より，Brugada症候群の家系と判断した．
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10歳時より不整脈を指摘されていたが，13歳時に

最初の失神を認め入院となった．心電図（ECG）では

肢誘導の低電位と胸部誘導の非特異的ST-T変化を

認め（図1），心エコー図は正常であった．入院中に

最大R-R間隔3.7秒の洞停止と発作性AFLが確認さ

れた（図2）．AFLの房室伝導は大部分が2：1伝導

であったが，1：1伝導となることもあり，その心

拍数は220 bpmまで上昇した．また，AFLから心室

細動（VF）への移行も確認され，その際には失神を伴っ

た（図3）．徐脈に対してはペースメーカー植込み術
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図1 症例1（次女）の標準12誘導心電図（13歳時）
肢誘導の低電位と胸部誘導の非特異的ST-T変化を認める．

図2 症例1（次女）のホルター心電図（13歳時）
最大RR間隔3.7秒の洞停止と2：1および1：1房室伝導の心房粗動が確認された．



を施行し，発作性AFLには薬剤によるコントロー

ルを試みた．しかし，Ⅰ群抗不整脈薬は無効で，ジ

ゴキシン，ベラパミル，プロプラノロールによる心

拍数コントロールも不十分であった．AFLによる動

悸は年々著明となり，一般的な日常生活にも支障を

きたすようになったため，26歳時にカテーテルアブ

レーション（CA）による房室ブロック作成術を施行

した．以後は無投薬で症状なく経過している．

その後姉（後述の症例2）にBrugada型心電図波形

が確認されたこともあり，38歳時にピルジカイニド

負荷（1 mg/Kg，静脈注射）および遺伝子解析を行っ

た．房室ブロック作成術後で自己心拍がないため，

心室ペーシングでの評価ではあるが，ピルジカイニ

ド負荷後に右側胸部誘導のJ点上昇が確認された
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図3 症例1（次女）のモニター心電図（13歳時）
心房粗動から心室細動への移行が確認され，失神を伴った．

図4 症例1（次女）のピルジカイニド負荷（38歳時）
心室ペーシングでの評価ではあるが，ピルジカイニド負荷（1 mg/Kg，静脈注

射）後に右側胸部誘導のJ点上昇が確認された．



（図4）．遺伝子解析によるSCN5A遺伝子の異常は指

摘されなかった．

②症例2（長女）

症例2は症例1の姉で現在46歳である．

明らかな既往歴はなかったが，33歳時より動悸発

作を自覚するようになり，動悸に伴う前失神症状も

認めるようになった．ECGでは右側胸部誘導に非特

異的ST-T変化（saddle-back型ST上昇を呈している

が，1993年のECG記録であり，当時Na+チャネル遮

断薬負荷等は施行されていない）を認め（図5），心エ

コー図，トレッドミル運動負荷試験は異常所見を認

めなかった．繰り返しホルターECGを施行したが，

洞徐脈以外の所見は得られなかった（図6）．

原因検索のため，心臓カテーテル検査を行ったが，

冠動脈造影，左室および右室造影は正常であった．

電気生理検査（EPS）による洞機能・房室伝導は正常

で，副伝導路も認めなかった．心室頻拍，VFの誘

発はなかったが，比較的容易にAFLが誘発された
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図5 症例2（長女）の標準12誘導心電図（33歳時）
右側胸部誘導の非特異的ST-T変化を認める．

図6 症例2（長女）のホルター心電図（33歳時）
洞徐脈のみ確認された．



（図7）．誘発されたAFLは1：1房室伝導となるこ

ともあり，その時の症状は臨床症状と一致していた．

動悸発作，前失神症状はAFLによるものと判断し，

CAを施行した．
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図8 症例2（長女）のピルジカイニド負荷（42歳時）
ピルジカイニド負荷（1 mg/Kg，静脈注射）後に右側胸部誘導のcoved型ST上

昇が誘発された．

図7 症例2（長女）の電気生理検査（33歳時）
2：1および1：1房室伝導の心房粗動が誘発された．



その後は症状なく経過したが，41歳時より再び動

悸と前失神症状を認めるようになり，42歳時には明

確な失神発作があった．再度EPSを施行したが，非

持続性のAFLと心房細動が誘発されたのみで，失

神の原因となる所見は得られなかった．そこでピル

ジカイニド負荷（1 mg/Kg，静脈注射）を行ったとこ

ろ，右側胸部誘導でcoved型ST上昇が誘発された

（図8）．ピルジカイニド負荷後のEPSでもVF誘発

はなかったが，失神と突然死の家族歴を有する症例

であったため，最終的には植込み型除細動器植込み

術を行った．後日施行した遅延電位は陽性で，遺伝

子解析によるSCN5A遺伝子の異常はなかった．

Ⅲ．考　　　察

この姉妹に関しては，心房不整脈を失神の原因と

考え長期間観察してきた1）．しかし，経過中に長女

（症例2）のピルジカイニド負荷で右側胸部誘導の

coved型ST上昇が確認され，Brugada症候群を疑う

ようになった2）．その後次女（症例1）にも，心室ペー

シング時の評価ではあるが，ピルジカイニド負荷後

に右側胸部誘導のJ点上昇が確認された．

姉妹とも失神歴があり，同胞（男性）が31歳で就寝

中に突然死している．遺伝子解析による異常はな

かったが，心房不整脈の家族性発症は遺伝的要素を

疑う．また，姉妹のピルジカイニド負荷の結果など

から，Brugada症候群の家系と判断した．
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