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Ⅰ．は じ め に

Brugada症候群は，Brugadaらが特発性心室細動

のサブグループとして報告したもので，Brugada型

心電図波形，心室細動（VF）による失神や心停止の

既往，突然死の家族歴を特徴とする1）．Brugada症

候群発症には性差が存在することが知られており，

男女比は8～10：1とされている．本邦における疫

学的調査「特発性心室細動（Brugada症候群）の病態

とその治療法に関する報告」によると，Brugada症

候群女性25例（全体の6％）では29ヵ月間の観察期間

において，心事故発生が1例も記録されなかった2）．

またBrugada症候群には家族内集積を認める例が多

く，一部にチャネル遺伝子異常をもつグループが存

在することが明らかにされているが，遺伝形式から

本症発現の性差を説明することはできない．

今回我々が経験した53歳の女性は，失神時にVF

が確認された．VF 発作のエピソードをもつ

濃厚な家族歴をもつBrugada症候群女性の1例
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Brugada症候群女性例はまれと思われるので報告

する．

Ⅱ．症　　　例

53歳，女性．

主訴：意識障害．

既往歴：特記すべきことなし．

職業：教員．

家族歴：①父；41歳時突然死．②兄（異父兄であ

るが兄の父と患者の父は兄弟）；21歳時突然死（図1）．

現病歴：2003年4月6日午前8時ころ，胸部不快

感を自覚しN市立病院救急外来を受診した．診察中

に突然失神し，心電図モニターでVFが認められ電

気的除細動を受けた．除細動直後の12誘導心電図は，

心房細動で，V1～V3誘導でcoved型のST上昇，Ⅱ，

Ⅲ，aVF誘導でST低下が認められた（図2）．約5時

間後には洞調律に復し，V1～V3のST上昇も軽減し

た（図3）．N市立病院で心エコー検査，冠動脈造影，

左室造影がなされたが異常所見なく，Brugada症候

群と診断された．4月6日以降VFの再発はなかった

がVF蘇生例であり，植込み型除細動器（ICD）の適

応と考えられ，4月23日当院に紹介入院となった．

身体所見：身長 155 cm，体重 57 Kg．血圧
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図1 家系図
患者と兄は異父兄妹であるが，患者の父親と兄の父親は兄弟．

図2 心室細動から除細動された直後の12誘導心電図
心房細動で前胸部誘導にcoved型のST上昇が認められる．



126/80 mmHg，脈拍84回/分・整．心音，呼吸音と

もに正常．頭頸部，胸部，腹部に異常所見なし．神

経学的異常所見なし．

血液，生化学検査：異常所見なし．

胸部X線写真：心拡大なし．肺野に異常陰影なし．

12誘導心電図：洞調律，脈拍84回/分，前胸部誘

導でsaddle-back型のST上昇を認めた．

ホルター心電図（2003.4.2）：洞調律，総心拍数

119,043拍/日，VTなし，ST変化なし，QT時間延

長なし．

心エコー図： LVDd 43 mm，LVDs 23 mm，

IVST 9 mm，PWT 9 mm，LAD 31 mm，LVEF

78％，器質的異常なし．

患者はVF蘇生時の低酸素脳症のため情動失禁等

あり，電気生理検査，ピルジカイニド負荷検査はせ

ず，2003年4月28日にICD植込み術を施行した．

ICD植込み後約3年間経過したが，VFは記録され

ていない．3ヵ月ごとに記録された12誘導心電図で

は前胸部誘導，特にV2誘導においてST波高，波形

に変化が認められた．正常ST，saddle-back型ST上

昇，coved型ST上昇の3タイプが混在していた（図4）．

心電図はいずれも午後2時ごろに記録されており，

昼食との間隔もだいたい一定であった．また抗不整

脈薬を含め薬剤は投与しなかった．

家族内集積に関しては，父，兄が突然死しており，

父方家系の遺伝子が関与するものと考えられた．患

者自身のチャネル遺伝子検索は現在進行中である．

生存血縁者に関しては患者の次女のみ本人の希望に

より12誘導心電図を記録したが，Brugada型心電図

ではなかった．
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図3 心室細動出現から約5時間後の12誘導心電図
自然に洞調律に復しており前胸部誘導のST波高は低下した．



Ⅲ．考　　　察

Brugada症候群発症に性差が存在することは明ら

かだが，その機序は不明であり，いくつかの仮説が

ある．同症候群の約20％に存在するとされるチャネ

ル遺伝子SCN5A異常の遺伝形式は常染色体優性遺

伝であり，遺伝形式では性差を説明できない 3）．

Diegoらはオスイヌの右室心外膜ではItoの発現が大

きく，活動電位第1相のノッチが深くなっており，

terfenadineを用いてNa+電流とCa2+電流を減少させ

るとオスイヌにおいてのみBrugada様のST上昇や

心室性不整脈が発生したと報告した4）．これらの事

実は，チャネル遺伝子とは独立して右室心外膜側の

Ito発現に性差があり，Brugada症候群発症の性差に

関与している可能性を示唆する．Matsuoらは前立

腺癌に対する外科的除睾術後に心電図変化が消失し

た2症例を報告し，心電図変化に対する男性ホルモ

ンの関与を提唱している5）．また，チャネル遺伝子

SCN5A異常が明らかであるにもかかわらずBrugada

症候群の発症が男性に限られる家系の報告もある6）．

本症例は突然死の家族歴をもつことから，遺伝疾患

としてのBurugada症候群と考えられるが，女性で

あるにも関わらず実際にVFが出現しており，上記の

仮説が当てはまらないものと考えられた．
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図4 前胸部誘導の心電図変化
記録ごとにST波形，波高に変化がみられる．
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