
Ⅰ．は じ め に

　Brugada症候群，QT延長症候群，QT短縮症候
群以外に分類される特発性心室細動（特発性 VF）と
して，①非常に短い連結期の心室期外収縮（PVC）
から引き起こされる多形性心室頻拍（VT）（short-
coupled variant of torsade de pointes）1）〜 3），②右
室流出路起源のPVC連発から引き起こされる特発性
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【目的】下壁側壁誘導に J波および早期再分極（ER）を呈する特発性心室細動（特発性

VF）が報告されているが，カテーテルアブレーションや薬物療法の効果に関しては

完全には明らかになっていない．【対象と方法】器質的心疾患，Brugada症候群，

QT延長症候群を除外した特発性 VF 20例（46± 16歳，男性 11例）において，

ERの有無による電気生理学的特徴を調べた．【結果】20例中 8症例（40％）で，下

壁側壁誘導における 0.1 mV以上の J波上昇を伴う ERが認められた（44± 16歳，

男性 6例）．非 ER群 10症例（52± 13歳，男性 5例）の内訳は，短い連結期の心

室期外収縮（PVC）による torsade de pointes 2例，右室流出路起源の PVCによる

VF 3例，不明が 5例であった．ER群におけるトリガー PVCは右脚ブロック型 1

例，左脚ブロック型 4例であった．2症例においてはピルジカイニド静脈投与で

ERが増強し，左脚ブロックおよび上方軸型 PVCから VFが誘発された．この 2症

例ではSCN5A 遺伝子変異が認められたが，ほかの症例においてはSCN5A 遺伝子

変異もピルジカイニド投与後の ER変化も認められなかった．非 ER群においては

カテーテルアブレーションを施行した全例で VFが抑制されたのに対して，ER群

では全例で VFが再発した．ER群で VF抑制に有効な抗不整脈薬はジソピラミドで

あった．【結論】下壁側壁誘導において J波・ERを呈する特発性 VFはまれではなく，

かつ VF再発が多いタイプである．カテーテルアブレーションの効果には限界があ

り，VF抑制に最も有効な薬剤はジソピラミドであった．
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VF 4）〜 5），③下壁側壁誘導に早期再分極（ER）所見を
呈する特発性 VF 6）〜 8），の 3つの疾患群が現在まで
に報告されている．③の下壁側壁誘導に ER所見を
呈する特発性 VFに関しては，はたしてそれが
Brugada症候群の亜型かどうかをはじめとして，そ
の詳細はいまだ不明である．また，カテーテルアブ
レーションや薬物療法の効果に関しても完全には明
らかになっていない．

Ⅱ．対象と方法

　2000年から 2009年の間，心肺蘇生後 VFに対す
る 2次予防を目的として，72症例の植込み型除細動
器（ICD）植込みが横浜労災病院において施行され
た．そのなかで器質的心疾患，Brugada症候群，
QT延長症候群を有する患者を除外した，特発性
VF連続 20症例（46± 16歳，男性 11例）を対象とし
た．12誘導心電図の下壁誘導（Ⅱ，Ⅲ，aVF）あるい
は側壁誘導（Ⅰ，aVL，V4 〜 V6）のうち，少なくと
も 2誘導で 0.1 mV以上の J波上昇を伴う ERが認

められたものを ER症候群と定義した．

Ⅲ．結　　　果

　特発性 VF連続 20症例（46± 16歳，男性 11例）
中 8症例（40％）で，下壁側壁誘導における 0.1 mV
以上の J波上昇を伴う ERが認められた（44± 16歳，
男性 6例）（表）．非 ER群 10症例（52± 13歳，男性
5例）のうちわけは，短い連結期の PVCによる
torsade de pointes（TdP）が 2症例，右室流出路起
源の PVCによる VFが 3症例，原因不明の VFが 5
症例であった．次に ER群の代表的な 2種類を症例
提示する．
1．症例 1（症例番号は表中の番号）
　59歳女性．主訴：失神．家族歴：父親および父
方の叔父 3名，従兄弟 1名が青壮年期に突然死して
いる．現病歴：1990年，意識消失に対して心肺蘇
生歴あり．1993年，失神を認め，PVCに対してジ
ソピラミドの投与が開始された．その後失神はな
かったが，2000年にジソピラミドをピルジカイニ

表　J波を伴った早期再分極症候群
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AAD：抗不整脈薬，AMD：アミオダロン，Diso：ジソピラミド，F：女性，FH：家族歴，Inf：下壁誘導，L：
側壁誘導，LBBB：左脚ブロック，M：男性，Quin：キニジン，RBBB：右脚ブロック，SA：上方軸，SCD：心
臓突然死，VF：心室細動，PVC：心室期外収縮，＊：カテーテルアブレーション施行
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ドに変更したところ，意識消失発作が再発した．入
院時心電図では，連結期 260 msecの右脚ブロック

（RBBB）および左軸偏位型 PVC（PVC#1）を認め，
Ⅱ，Ⅲ，aVF，V4〜 V6誘導に J波を伴う ERを認め
た（図 1A）．ピルジカイニドを中止して経過を観察
したが，睡眠中に失神を伴う非持続性多形性 VTの
頻発を認めた（図 2）．右室心尖部からの 3連刺激で
非持続性多形性 VTが誘発された．ピルジカイニド
負荷試験を施行したが，心電図波形に変化はなく，
SCN5A遺伝子にも変異はなかった．ICD植込み後
に VFに対する複数回の ICD作動を認めたため，
2001年にカテーテルアブレーションを施行した．
アブレーション時には RBBB+左軸偏位型ではある
が，以前の PVC#1とはわずかに波形の異なる

PVC#2が頻発していた（図 1B）．電極カテーテルを
左室基部後側壁に留置すると，PVC#2に先行する
Purkinje電位が記録され，同部位への高周波通電で
PVC#2は消失した．しかし，後日 VFの再発を認
め，12誘導ホルター心電図を確認したところ PVC#1
をトリガーとした VFが記録されていた（図 1C）．
ジソピラミド内服を再開始したところ，ICD作動は
消失し，9年間の経過観察中，VF再発は認められ
ない．
2．症例 7（症例番号は表中の番号）
　36歳男性．主訴：意識消失．家族歴：突然死な
し．現病歴：2009年，夕食後意識消失したが，心
臓マッサージ中に自然に回復した．入院先の心電図
モニターで自然停止する VFが確認された．前医救
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図 1　症例 1：12誘導心電図
A：入院時心電図では，連結期 260msecの 2段脈心室期外収縮を認め，Ⅱ，Ⅲ，aVF，V4〜 V6

誘導に早期再分極（ER）を認めた（矢印）．PVC波形は右脚ブロック +左軸偏位型を呈してい
た（PVC#1）．

B：アブレーション施行時には入院時の PVCとはわずかに波形の異なる PVCが頻発していた
（PVC#2）．

C：カテーテルアブレーション後に VFの再発を認め，12誘導ホルター心電図で記録されたトリ
ガー PVCは PVC#1であった．
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急受診時の心電図では連結期 360 msecの左脚ブ
ロック（LBBB）+上方軸型の PVCを認め，Ⅱ，Ⅲ，
aVF 誘導に J波を伴う ERを認めた（図 3）．ピルジ
カイニド負荷試験では，下壁誘導の STはさらに上
昇したが，前胸部誘導に Brugada症候群様の心電
図変化は認められなかった（図 4A，B）．ピルジカイ
ニド投与後に LBBB +上方軸型の PVCが頻発し，
自然停止する VFが生じた（図 4B，C）．イソプロテ
レノールを点滴したところ，下壁誘導の ST上昇は
基線に復し，PVCも消失した（図 4D）．遺伝子検査
では SCN5Aに変異が認められた．
　症例 1には突然死の濃厚な家族歴を認めたが，ほ
かの 7例に突然死の家族歴はなかった．J波を伴う
ERが認められた誘導は下壁のみが 4例，下壁およ
び側壁誘導が 4例であった．VFの発症状況は夜間
あるいは早朝が 5例，運動時が 2例，夕食後が 1例
であった．VFのトリガーとなった PVCが記録され
たのは 5例で，そのうちの 1例は RBBB+上方軸型，
4例は LBBB+上方軸型であった．VFストームを

4例に認め，その全例に対しトリガー PVCを標的に
カテーテルアブレーションを施行した．
　ピルジカイニド負荷試験に関しては，症例 1〜 6
では心電図変化は認められなかったのに対し，症例
7，8では J波と ST部分の上昇が認められ，いずれ
の症例も自然に認められた PVCを契機に VFが発
生していた．これらの 2症例では SCN5A遺伝子に
変異が認められた．抗不整脈薬による VF抑制で
は，SCN5A変異の有無にかかわらず，3例でジソピ
ラミドが有効であった．
　カテーテルアブレーションを施行した 4症例の結
果を以下に示す．症例 1ではアブレーションで抑制
された PVCと似たトリガー PVCから VFが再発し
た．症例 2ではアブレーション時に PVCが認めら
れなかったため，エンドポイントが不明瞭となった
が，術後早期に VFが再発した．症例 3では最終的
にアブレーション後 43ヵ月で VFが再発したが，
VFの頻度は著しく減少したため，一定の効果は
あったものと考えられた．症例 8は右室自由壁のト
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図 2　症例 1：モニター心電図
薬物無投薬下に睡眠中に失神を伴う非持続性多形性心室頻拍（VT）の頻発を認めた．下壁誘導の
ST部分は VT後にさらに上昇する傾向を示した（矢印）．
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リガー PVCをカテーテルアブレーションで消失さ
せることはできず，後日 VFも再発した．一方，非
ER群の 7症例にもカテーテルアブレーションを施
行した（右室流出路起源 VF 4例，短い連結期の
PVCによる TdP 3例）．これらの非 ER群 7症例で
は VF再発は認められなかったのに対して，ER群
では全例で VFが再発した（図 5）．

Ⅳ．考　　　察

　1992年，Aizawaらは洞調律時に下壁および側壁
誘導（V3〜 V5）の QRS下降脚にノッチが存在する症
例で，同じ PVCから VFが発生することをはじめ
て報告した 9）．その後も少数例の症例報告が続いた
が 10）〜 17），それらの特徴を 2種類に分類すると，①
下壁側壁誘導の J点上昇が Na+チャネル遮断薬で強
調されるか，あるいは家族内に典型的な Brugada
症候群患者が存在する Brugada症候群の亜型とも
いえるタイプ 13）〜 16）と，② Na+チャネル遮断薬では
心電図は変化せず，家族内に Brugada症候群や
SCN5A遺 伝 子 異 常 を き た す 患 者 が 存 在 し な い
Brugada症候群とは無関係と考えられるタイプ 12, 17），

に分けられる．ただし，キニジンやジソピラミドで
心電図所見が減少したり，VF再発が抑制されたり
することは共通している．
　2008年，Haïssaguerreらは VFを伴う ER症候群
64例をまとめた 6）．彼らは Brugada症候群，QT延
長症候群，QT短縮症候群を除外した特発性 VFか
ら心肺蘇生された 206例の洞調律心電図を再検討
し，64例（31％）に下壁誘導（Ⅱ，Ⅲ，aVF）または側
壁誘導（Ⅰ，aVL，V4 〜 V6）で 0.1 mV以上の QRS-
ST接合部上昇を認めた．一方，年齢・性別・人種・
身体活動レベルをマッチさせた健常対照群 412例に
おいては，このような ERは 5％にしか認められな
かった．同様に，Namらも健常者における ERの出
現率が 3.3％であったのに対し，15例の特発性 VF
患者では 60％に認められたと報告している 18）．
　今回のわれわれの検討では，ERは特発性 VFの
40％に存在していた．この値は Haïssaguerreら，
Namらによる報告の中間に位置するが，Brugada
症候群の発生頻度と同様に人種差が存在する可能性
がある．
　Haïssaguerreらは，下壁側壁誘導に ERを有する

360

1 Sec

図 3
症例 7：12誘導心電図
入院時心電図では，連結期 360 msecの
心室期外収縮を認め，Ⅱ，Ⅲ，aVF誘導
に 早 期 再 分 極（ER）を 認 め た（矢 印 ）．
PVC波形は左脚ブロック +上方軸型を
呈していた．
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特発性 VFとその他の特発性 VFを比べ，ER症候
群の特徴として，①男性が多い（72％ vs. 54％），②
睡眠中のイベント発生が多い（19％ vs. 4％），③ト
リガー PVCの起源と心電図異常の部位が一致して
いる，④ VFの再発率が高い（ハザード比 2.1，95％
信頼区間 1.2〜 3.5），をあげている．
　ER症候群と Brugada症候群との関連に関しては
いまだ解明されていない．ER症候群の一部では，

Na+チャネル遮断薬で下壁側壁誘導の J波あるいは
STが上昇する，家族内に典型的 Brugada症候群患
者が存在する，SCN5A遺伝子変異の carrierが存在
するなど，Brugada症候群との関連が強く示唆さ
れている 13）〜 16）．両症候群の類似点をまとめると，
①健康な青壮年男性に多い，②失神・突然死の家族
歴を有する症例に多い，③心電図所見に日差・日内
変動がある，④自律神経による心電図変動がある，

1 Sec1 Sec

ピルジカイニド 50 mg静注 イソプロテレノール負荷前

3 Sec

350 350

ピルジカイニド投与後に自然発生したVF

A B D

C

図 4
症例 7：ピルジカイニド負荷試験
Ａ：ピルジカイニド負荷前．
Ｂ：ピルジカイニド負荷後に下壁誘導

の STはさらに上昇した．しか
し，前胸部誘導に Brugada症候
群様の心電図変化は認められな
い．LBBB+上方軸型の PVCが頻
発している．

Ｃ：頻発する PVC（連結期 350 msec）
から自然停止する心室細動が生
じた．

Ｄ：イソプロテレノールを点滴したと
ころ，下壁誘導の ST上昇は基線
に復し，PVCも消失した．
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などがあげられる．一方，両症候群の相違点として
は，①心電図異常を呈する誘導が異なる，②心電図
異常のパターンが異なる，③ ER症候群では Na+

チャネル遮断薬で心電図所見が変化しない症例も多
い，などがあげられる．心電図異常のパターンとし
ては，ER症候群では J点の上昇とそれに続く陽性
T波であるのに対して，Brugada症候群では J点の
上昇とそれに続く盆状 ST上昇と終末部の陰性 T波
である．
　Brugada症候群自体が，SCN5A遺伝子のみの変
異を原因とする単一の疾患ではなく，複数の異なる
機序をもつ症候群であるため，様々な variationが
存在することは容易に想像できる．そこで逆に，典
型的 Brugada症候群では，下壁側壁誘導の ERがど
れだけ存在するかを，2008年に Letsasらは 290例
の Brugada症候群患者において調査した 19）．その
結果，0.1 mV以上の J点上昇が 2つ以上の下壁側壁
誘導に認められた症例はわずかに 12％であり，ま
たそのような ERが認められた Brugada症候群と認
められなかった Brugada症候群との間に，前胸部
誘導の心電図パターン，症状，家族歴，SCN5A遺
伝子変異，不整脈イベント発生に差異はなかった．
一方，Kamakuraらは Brugada症候群 proband 330
例の長期予後を調査し，そのなかで下壁側壁誘導
ERの合併に関しても言及している 20）．それによる

と，VF既往例では 1型 Brugada症候群の 18％，非
1型 Brugada症候群の 18％に ERが合併しており，
失神例あるいは無症候性では 1型 Brugada症候群
の 9％，非 1型 Brugada症候群の 7％に ERが合併
していたという．また長期予後も ER群で有意に
VF再発が多かった．
　VFを有する ER症候群の予後は，それ以外の特
発性 VFと比べて不良であり 6），ICDによる二次予
防は必須といえる．臨床経過における薬剤効果に関
しては，Haïssaguerreらが詳細に検討している 8）．
VFを有する ER症候群 122例のうち 3回以上の VF
発作は 33例（27％）に認められ，さらにそのうちの
16例では electrical storm（24時間内に 3回以上の
VF， 平 均 34± 47回 ）を 有 し て い た．Electrical 
storm時に使用された薬剤のうちβ遮断薬，リドカ
イン，メキシレチン，べラパミルは無効であった．
アミオダロンは有効な症例もあり（10例中 3例有
効），静注イソプロテレノールは使用した 7例全例
でただちに stormを抑制した．慢性期の内服薬とそ
の有効性は，キニジンが 9例中全例で有効であった
のに対し，β遮断薬 , べラパミル，メキシレチン，
アミオダロン，Ⅰc群抗不整脈薬では明らかな有効
性は認められなかった．今回のわれわれの検討で
は，ER症候群における VF抑制に有効であった薬
剤は，ジソピラミドが最も多く，次いでキニジン，
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図 5
心室細動イベント回避曲線
カテーテルアブレーションを施行した ER症候
群 4例および非 ER群 7症例（右室流出路起源
VF 4例，短い連結期の PVCによる TdP 3例）
の VFイベント回避曲線．非 ER群 7症例では
VF再発は認められなかったのに対して，ER
群では全例で VFが再発した．
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アミオダロン，静注イソプロテレノールであった．
　カテーテルアブレーションによる VF抑制の可能
性に関しても，Haïssaguerreらは報告している 6）．
ER症候群におけるトリガー PVCの起源は左室下壁
あるいは左室側壁で，マッピングを施行した 26例
の PVCのうち 16例は心室筋起源，10例は Purkinje
線維起源であった．そのうちカテーテルアブレー
ションは 8例に施行され，5例で有効であったとし
ている．しかし，今回のわれわれの検討では，非
ER群に比して ER群ではカテーテルアブレーショ
ンによる VFの抑制はきわめて困難であった．

Ⅴ．ま　と　め

　下壁側壁誘導において J波・ERを呈する特発性
VFはまれではなく，かつ VF再発が多いタイプで
ある．カテーテルアブレーションの効果には限界が
あり，VF抑制に最も有効な薬剤はジソピラミドで
あった．
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