
Ⅰ．背　　　景

　特発性心室細動の一病型である Brugada症候群
（BS）は，日本をはじめとするアジア諸国で多く認
められ，臨床所見に関して国内からも多くの報告が
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【背景】特発性心室細動の一病型である Brugada症候群（BS）では，心電図で不完全右脚ブロック様の波形と

coved型，saddle-back型の右側胸部誘導における ST上昇を特徴としているが，近年，完全右脚ブロック

（CRBBB）を伴う BSが報告されている．そこで今回，当院における BS症例で CRBBBを伴う症例の，頻度お

よびその特徴を検討した．【方法および結果】対象は 1995年から 2012年までに当院で BSと診断され，電気

生理学的検査（EPS）で心室細動（VF）誘発試験を施行した 58例で，うち 6例（10.3％）に CRBBBを認めた．6

例の平均年齢は 52歳，有症候性は 1例（17％），Brugada type 1心電図を示したものは 3例（50％）であった．

3例が常時 CRBBBを示したが，他 3例では CRBBBを伴わない心電図も認め，日差変動を示した．ピルシカ

イニド負荷試験を 3例で行ったところ，全例が type 1型 ST上昇を呈した．EPSにおいて，6例中 5例（83％）

で VFが誘発され，有症候性を含む 3例で ICD植込みを行った．CRBBBを認めない BS群の平均年齢は 50歳

（p＝ 0.70），有症候性は失神も含めて 13例（25％，p＝ 0.65），type 1心電図を示したものは 35例（67％，

p＝ 0.95）であった．また，ピルシカイニド負荷で type 1を呈したものは，40例中 37例で（93％，p＝

0.58），VF誘発は 52例中 47例（90％，p＝ 0.60）であった．CRBBBを有する群では，観察期間中央値

154（63〜 220）ヵ月に，1例で VFによる失神を認めた．一方，CRBBBを認めない群では，観察期間中央値

117（81〜 150）ヵ月に，VFによる失神を 1例，突然死を 1例認めた．【結語】CRBBBを伴う BSはまれであ

り，その臨床的特徴は CRBBBを合併していない BSと差異がなかった．
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見られる 1）, 2）．BSの診断および治療方針について
はガイドラインが作成されており 3）, 4），器質的心疾
患や急性心筋虚血，電解質異常などを伴わず，心電
図上の不完全右脚ブロック様の波形と，coved型と
いわれる右前胸部誘導 V1～ V3における ST上昇を
特徴としているが，近年，その心電図所見を不明瞭
にしうる完全右脚ブロック（CRBBB）を伴う BSが
報告された 5）．しかしながら，それらの症例におけ
る臨床症状や心室不整脈の発現率などの臨床的特徴
に関する報告は少ない．そこで今回，当院の BS症
例のうち，CRBBBを伴う症例の頻度およびその特
徴を検討した．

Ⅱ．対象および方法

　日本大学医学部附属板橋病院で 1995年から 2012
年までに BSと診断され，電気生理学的検査（EPS）
で多形性心室頻拍（多形性 VT）/心室細動（VF）誘
発試験を施行した 58例〔平均年齢：51± 13歳，男性：
56例，基本心電図 Brugada type 1（coved型 ST上
昇，J点 ≧ 0.2 mV）：38例，type 2（saddle back型
ST上 昇，J点 ≧ 0.2 mV）：15例，type 3（coved型
ST上 昇，0.2 mV＞ J点 ≧ 0.1 mV）：4例，CRBBB
のみで ST上昇なし：1例，有症候性：15例〕を対象
とした．対象症例には，器質的心疾患を合併するも
のは含まれていなかった．各症例において，年齢，
性別，失神などの症状の有無，45歳以下の突然死
の家族歴の有無，典型的 type 1心電図を示す家族
の有無を調査した．
　BS の診断に関しては，欧州心臓病学会から報
告された，以下の診断基準を用いた．すなわち，
Brugada type 1の心電図（薬剤投与後の場合も含
む）が右胸部誘導の一つ以上に認められ，かつ，①
多形性 VT/VFが記録されている，② 45歳以下の
突然死の家族歴がある，③家族に典型的 type 1の
心電図がいる，④多形性 VT/VFが EPSによって
誘発される，⑤失神や夜間の瀕死期呼吸を認めるの
うち，一つ以上を満足するものである 3）．ただし，
心電図が type 2と 3の場合は，薬物で典型的な

type 1になった症例のみ，上記の診断基準に当て
はめた．
心電図
　標準12誘導心電図は，MAC5500HD（GE Healthcare
社製，Milwaukee, Wisconsin, USA）を用い，25mm/秒
の速度で，安静臥位にて記録した．加算平均心電図
はART1200EPX（Arrhythmia Research Technology
社製，Fitchburg, MA, USA）を用い，直行する XYZ
誘導より記録した．加算回数は 250回以上とし，ノ
イズレベルが 0.4μV以下となるまで記録した．解
析には，心室遅延電位の指標として，40～ 250 Hz
の帯域フィルター濾波後の QRS終末部 40 msecの
平均電圧（root mean square 40 : RMS40）を用い，
心室遅延電位陽性の基準は，RMS40が 20μV未満を
陽性とした 6）, 7）．
ピルシカイニド負荷試験
　Brugada type 1以外の心電図を示した症例に対
しては，ピルシカイニド負荷試験を行った．ピルシ
カイニドは 10分間に 1 mg/kgの用量を投与し，投
与後に ST上昇の程度や波形変化が増強し，coved
型の ST上昇（J点が 0.2 mV以上）に移行した場合に
陽性と判定した 3）．なお，初診および 2回目の診察
時に type 1を示していない症例に対して薬物負荷
を施行しているため，その後の経過で，患者背景と
して「spontaneous type 1心電図あり」となる症例に
おいても，それ以前に薬物負荷が施行された症例が
含まれている．
EPS
　全症例で EPSの同意を得た．ミダゾラム，フェ
ンタニルの静脈内投与による鎮静・鎮痛下に，右大
腿静脈より，右室ペーシング用の 10極の診断用カ
テーテル（EP star snake ; 日本ライフライン社製，
東京）と 8極のヒス束電位記録用カテーテル（電極間
隔 2 mm, LivewireTM Electrophysiology Catheter ; 
St. Jude Medical 社 製，Minneapolis, MN, USA）
を 挿 入 し た．LabSystem PRO（BARD ; Bard 
Electrophysiology社製，Lowell, MA, USA）を用い
て，心室プログラム刺激を右室心尖部および右室流
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出路から基本刺激周期 600 msecおよび 400 msecで
期外刺激周期 180 msec，または心室不応期まで最
大 3連の期外刺激を加え，多形性 VT/VFの誘発性
を評価した．
CRBBBの定義
　体表面心電図で，① QRS幅 120 msec以上，②
V1 または V2 の QRS波の rsr’型，rsR’型，rSR’型，
③ V1または V2の Rの頂点までの時間は 60 msec以
上，④ I，V5，V6の S幅は 40 msec以上，を満たす
場合を CRBBBとした 8）．
経過観察
　エンドポイントは突然死，VT/VFによる意識消
失あるいは植込み型除細動器（ICD）の適切作動とし
た．全例において，3～ 6ヵ月に 1回程度の頻度で
外来受診とし，その際適宜心電図検査を施行した．
ICDを植込んだ症例では，年に 1回または 2回定期
受診時に ICDチェックを行い，心イベントの有無
を確認した．その他の症例は，6ヵ月，12ヵ月以降，
年に 1回電話あるいは外来での診察にて，症状の有
無，健在か否かを確認した．CRBBBを合併する群

（CRBBB群）と合併しない群（non-CRBBB群）に分
類し各群の臨床的特徴，VT/VFの誘発性およびそ
の予後に関して比較検討した．
統計学的解析
　連続変数は平均± 2SDで表記した．CRBBB群と
non-CRBBB群の比較において，連続変数の場合は

Mann-Whitney’s U testを行い，カテゴリ変数の場
合は Fisher’s exact probability testを行った．p値
は 0.05未満を有意とした．すべての解析には JMP 
10 software（SAS Institute社製，Cary, NC, USA）
を使用した．

Ⅲ．結　　　果

1．CRBBB群の患者背景
　患者背景を表 1に示す．58例中 6例（10.3%）が
CRBBBを有し，全例男性で，平均年齢は 52歳で
あった．この CRBBB群のうち 1例は，BSと診断
後の経過観察中，9年後に新たに CRBBBを生じた

（症例 6）．図 1に各症例の基本心電図を示す．6例
中 type 1は 3例，type 2は 2例であり，残り 1例（症
例 4）は CRBBBのみであったが，突然死の家族歴
を認めたため BSを疑われ，ピルシカイニド負荷試
験が施行された．家族歴を有する症例は，その 1例
のみであった．6例中 3例でピルシカイニド負荷試
験が施行され，全例で典型的な type 1心電図が認
められた（図 2）．症状に関しては，心肺停止蘇生後
症例が 1例，発作性心房細動（発作性 AF）の既往を
有する症例が 1例であった．心室遅延電位は 3例で
陽性であり，EPSでは 5例で VFが誘発された．ま
た，二次予防を含む 3例で ICD植込みを施行した．
　症例 3と症例 6における心電図の経時的変化を
図 3に示す．症例 3では，典型的な ST上昇を伴う

表 1　CRBBBを合併するBS症例の臨床所見

症例 年齢 症候 心電図 家族歴 ピルシカイニド 遅延電位 多形性 VT/VF ICD 植込み     負荷  の誘発条件（msec）

 1 61 － type 2 － + － RVOT, 600/230/180 －

 2 48 － type 1 － N.A + RVA, 600/280/260 +

 3 54 心肺停止 type 1 － N.A + RVA, 600/260/260 +

 4 29 － CRBBB + + + 誘発されず －

 5 75 発作性心房細動 type 1 － N.A － RVA, 600/220/200 －

 6 45 － type 2 － + － RVOT, 600/230/200 +

CRBBB : complete right bundle branch block, BS : Brugada syndrome, N.A : not available, VT : ventricular 
tachycardia, VF : ventricular fibrillation, RVOT : right ventricular outflow tract, RVA : right ventricular apex

心電図　Vol. 36 SUPPL. 4 2016S-4-36

心電図36-sup4  佐々木.indd   36 16/12/12   11:23



V1

V2

V3

症例 1 症例 2 症例 3 症例 4 症例 5 症例 6

図 1　CRBBBを合併するBS症例の基本心電図
3例は Brugada type 1，2例は type 2心電図を示し，残り 1例は ST上昇のない CRBBBのみを示した．

CRBBB : complete right bundle branch block, BS : Brugada syndrome

症例 1 症例４ 症例６

負荷前 負荷 5分後 負荷前 負荷 1分後 負荷前 負荷 5分後
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図 2　CRBBB群におけるピルシカイニド負荷によるST上昇
全例が Naチャネル遮断薬投与により，type 1心電図変化を示した．
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右脚ブロック波形から正常心電図，不完全右脚ブ
ロック波形を経て，典型的な type 1へと経時的な
心電図変化を認めた（図 3A）．症例 6では，type 2
心電図から ST上昇を伴わない CRBBB波形へと変
化した（図 3B）．
2．non-CRBBB群の患者背景と CRBBB群との
比較，予後

　non-CRBBB群では，13例が有症候性であり，心
肺停止蘇生例が 6例，失神例が 3例，その他の有症
候例が 4例であった．
　CRBBB群と non-CRBBB群の臨床所見を表 2に
示す．心電図所見の QRS幅は CRBBB群で有意に
延長していたが（135± 21 msec vs. 103± 16 msec, 
p＜ 0.0001），その他の患者背景および検査所見で
は 2群間に有意差は認められなかった．遺伝子検索
に関して，non-CRBBB群の 2例で SCN5Aに変異を
認めたが（3.8％），CRBBB群との間に有意差は認め
られず，同症例での心事故発生もなかった．
　ICD植込みに関しては，CRBBB群では，ガイド

ライン Class Iの適応で 1例，ClassⅡbの適応で 2
例が植込みを行い 9），non-CRBBB群では，Class I
の適応で 6例，ClassⅡaの適応で 2例，ClassⅡbの
適応で 10例が植込みを行った．
　予後に関しては，全体の観察期間中央値は 123

（81～ 158）ヵ月であった．CRBBB群では観察期間
中央値 154（63～ 220）ヵ月で，Class I適応で ICD植
込み後 1ヵ月以内に数回 VFによる失神を生じた症
例が 1例（症例 3）認められた．一方，non-CRBBB
群では観察期間中央値 117（81～ 150）ヵ月で，Class 
I適応で ICD植込み後の 1例において VFによる失
神が認められ，また突然死を 1例認めた．non-
CRBBB群の突然死した症例は，失神の既往があり，
ClassⅡaの適応で ICD植込み予定であったが，植
込み前に突然死した．また，経過中に不適切作動を
含めた ICD関連合併症の発生は両群ともに認めな
かった．

1995年1月2日 1995年2月20日 1995年8月15日1995年5月1日
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2010年7月15日 2014年1月15日2013年7月10日2005年9月24日
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症例 3

症例 6

V1

図 3　CRBBB群症例 3および症例 6における心電図変化
症例 3では ST上昇を伴う CRBBBと不完全 RBBB，ST上昇も RBBBもなしのパターンが見られ，
CRBBBに伴う ST上昇の程度も変化している．症例 6では CRBBBを示した際に ST上昇は認められない．
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Ⅳ．考　　　察

　今回の研究では，CRBBBを伴う BS症例の頻度
お よ び 特 徴 を 明 ら か に し た．BS58例 中 6例 で
CRBBBの合併を認め，そのうち 1例は BS診断時
から 9年後に CRBBBを示した．CRBBBを伴う症
例では，QRS幅が有意に延長していたが，その他
の所見および予後において有意差は認めなかった．
　本研究では，症候の有無によらず，本邦の登録調
査報告と比べて加算平均心電図の陽性率は低いが，
薬物負荷陽性率，EPSでの VF誘発率は高く，年齢
や性比率，突然死の家族歴の有無は同等であるとい
う結果であった．2002年に当施設から報告した 13
例の BSの検討では，本研究と比較し，遅延電位

（LP）陽性率がより高値であったが〔54%（13人中 7
人）vs. 36％（58人中 21人）〕，今回の検討での LP陽

性率が低い理由のひとつとして，BSで ST変化に日
差変動を認めるのと同様に，心室の slow conduction
を意味する LPも日差変動を示したためと考えられ
る 7）．また，2002年の論文では，初期の検討である
ため，有症候性の症例が多く含まれていたが〔62%

（13人中 8人）〕，今回の検討では，無症候性の症例
が多く含まれていることが影響したと考えられる．
さらに，本研究において LP陽性と心事故発生との
関連性は得られなかったが，2002年の報告では再
現性のある LP陽性が BS症例の致死的不整脈およ
び突然死に関与した可能性が示されていることも相
違点としてあげられ，今回の検討における LP陽性
率が低かったことが，この相違に影響した可能性が
ある．予後に関しては，有症候例では平均観察期間
32ヵ月で死亡を含む心事故が 17％（27例）に，無症
候例では 36ヵ月で 1％（4例）に心事故が認められた

表 2　CRBBB群と non-CRBBB群の臨床所見の比較

 CRBBB（n=6） non-CRBBB（n=52） p値

年齢（歳） 53±17 50±13 0.7088

性別（男性 /女性） 6/0 51/2 0.6249

突然死の家族歴あり n（%） 1（17） 8（15） 0.9345

有症候性 n（%） 2（33） 13（25） 0.6515

spontaneous type 1心電図 n（%） 3（50） 35（67） 0.9501

ピルシカイニド負荷試験　陽性 /施行（%） 3/3（100） 37/40（93） 0.5849

遅延電位陽性 n（%） 2（33） 19（37） 0.7993

ECG所見

　　PR間隔（msec） 174±22 178±47 0.8430

　　QRS幅（msec） 135±21 103±16 ＜0.0001

　　QTc間隔（msec） 414±26 414±23 0.9772

左室駆出率（%） 70±4 69±9 0.6706

EPS所見

　　AH間隔（msec） 102±20 101±20 0.9430

　　HV間隔（msec） 51±10 49±12 0.7567

　　VT/VF誘発あり n（%） 5（83） 47（90） 0.6044

ICD植込みあり n（%） 3（50） 18（35） 0.4578

各々の p値は，Mann-Whitney’ s U testによる．
CRBBB : complete right bundle branch block, EPS : electrophysiologic study, VT : 
ventricular tachycardia, VF : ventricular fibrillation, ICD : implantable cardioverter 
defibrillator
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と 報 告 さ れ て い る が 4）， 本 研 究 に お い て は，
CRBBB群では観察期間中央値 154（63～ 220）ヵ月
で 1例（17％），non-CRBBB群では 117（81～ 150）ヵ
月で 2例（4％）心事故が認められている．観察期間
は長いが，本研究の心事故発生率は頻度が低く，心
事故を認めた CRBBB群の 1例と non-CRBBB群の
1例は有症候例であったことを考慮すると，BS診断
例における CRBBB合併の有無と心事故発生の有無
とは，関連性が乏しいと考えられた．しかしなが
ら，CRBBBは BSの特徴的な心電図変化を不明瞭
にしうるため，CRBBBを呈することで BSと診断
されない症例が存在し，突然死のリスクに対する介
入ができない可能性があることから，CRBBB所見
には注意が必要と考える．
　従来，CRBBBは予後良好な心電図所見とみなさ
れ，一般集団の有病率は 0.8～ 2.0％で，男性に多く，
加齢とともにその頻度は増加すると報告されてい
る 10）, 11）．しかしながら，疫学研究では，CRBBBを有
する場合では心血管死と総死亡が増加することが示
されており，CRBBBがそれらイベントのリスクと
なりうることが報告されている 12）．一方，BSの日
本人成人における有病率は 0.1～ 0.2％で，ほとんど
が男性（94％）であり，有症候例の予後は不良だが，
無症候例では一部を除いて予後はおおむね良好とさ
れている 4）．これら BSと CRBBB心電図の鑑別は
困難であることが経験的に知られているが，近年，
CRBBBが自然に解除された場合に，V1 または V2

誘導で type 1の ST上昇を示し，BSと診断された
例が報告された 13）．また，CRBBBを有する症例で
BSを検出する方法として，EPSにおける右室ペー
シングによる CRBBBの解除が有用であることが報
告されている 14）．しかしながら，EPSは侵襲的な
検査であり，今回の検討で CRBBB群におけるピル
シカイニド負荷試験が全例陽性であったことから，
ピルシカイニド負荷試験は，CRBBB症例から BS
を顕在化し，診断する際に有用な試験であると考え
られた．
　本邦においては，Aizawaらによる検診例 7,511

例の検討では CRBBBを示す頻度は 1.43％と報告さ
れているが 15），BSの有病率は欧米に比べて高く，
オーバーラップ症例の存在が示唆される．Naチャ
ネル異常によって発症する BSは，心内伝導障害と
重複することが知られており，心電図の PQ間隔延
長や QRS幅延長，HV時間延長，洞不全症候群など
といった，年齢と相関性を有する進行性の伝導障害
を伴う例が報告されている 16）, 17）．しかしながら，
本研究の CRBBB群では，CRBBBに伴う QRS幅延
長以外に伝導障害を示唆する所見は認めず，non-
CRBBB群でも同様であった．また，CRBBB群と
non-CRBBB群の臨床所見および予後に有意差は認
められなかった．この結果から，CRBBBが単独で，
BS症例の予後を予測する有用な指標となるかは不
明であり，従来の予測因子によるリスク層別化やそ
れに基づく ICD植込み，外来での経過観察が必要
と考えられた．

Ⅴ．結　　　語

　CRBBBを伴う BSはまれであり，その臨床的特
徴は CRBBBを合併していない BSと同様であった．
ピルシカイニド負荷試験は，CRBBBを伴う BSを
顕性化し，BSの診断に有用である可能性がある．
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