
Ⅰ．は じ め に

J波症候群は 2011年に Antzelevitchらが，早期
再分極症候群（ERS）と Brugada症候群を合わせた
疾患概念として提唱した．遺伝性 ERSは J波の局
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J波症候群は，Brugada症候群（BrS）と早期再分極症候群（ERS）を含む．Antzelevitchらの基礎的な検討では，

心外膜活動電位の変化から特徴的な心電図波形と不整脈発生がBrSと早期再分極症候群（ERS）に共通しているこ

とから，J波症候群が提唱された．最近でも両症候群で臨床像やリスク評価，カテーテルアブレーションによる

多くの論文が発表されている．BrSでは様々なリスク評価法が提唱されているが，波形の日内・日差変動や，経

年的変化もあり，単一指標では確実なリスク評価が困難である．このため，複数のリスク因子を用いて，リスク

層別化を行うことが提唱されている．著明なスコアとしては，上海スコアシステムとSieiraらのスコアシステム

が存在するが，いずれも中等度リスクの判別が難しいことが報告されており，我が国において検診で見つかるこ

との多い無症候例にあてはめることは難しい．また，様々なリスクスコアで，共通したリスク因子が少ないこと

も問題である．BrSのカテーテルアブレーションは，2011年にNademaneeらが心外膜心筋の焼灼でBrugada

波形の消失，心室細動の抑制を報告し，Papponeらにより多数例での効果が確認され，ある程度確立した手技と

なった．心外膜電位は周波数の高い sharpな波形と，低周波数のなだらかな異常電位が知られている．異常電位

は心外膜側心筋の障害と関連することが知られており，脱分極障害がBrSで重要な役割を果たしているが，低周

波の異常電位は再分極異常と関連する可能性も報告されている．また，異常電位はNaチャネル遮断薬や高頻度

ペーシングにより遅延電位の増悪，局所ブロックが起こり，こうした現象から心室細動が引き起こされることも

知られるようになった．ERSは下側壁誘導の J波を特徴とし，BrSと同様に夜間心室細動から突然死をきたす疾

患である．しかしながら，J波自体は健常人でも多く見られる所見であり，実際に不整脈原性失神や，心室細動

をきたした症例以外での診断は困難である．ERSのカテーテルアブレーションは，2019年にNademaneeらに

より報告された．BrSとERSの合併例では心外膜側心筋の異常電位が記録され，伝導遅延の強い所見が見られた

が，BrS所見が認められない例では異常電位は見られなかった．Purkinje線維が心室細動トリガーとなることが

報告されたが，異常電位が広く記録されたとの報告もあり，ERSは様々な機序が含まれる可能性がある．本稿で

は臨床像やリスク評価法，カテーテルアブレーションの関連について概説する．
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在によって ERS 1～3に分類し，Brugada症候群は
右室を中心とした異常としている（表 1）1）．ERSは J
波が左室下壁および左室・右室広範に存在するもの
が心室細動（VF）と関連する．この総説ではBrugada
症候群のリスク評価，ERSの診断・リスク評価，J
波症候群の心外膜電位の性質についての最近の概念
を解説する．

Ⅱ．Brugada症候群のリスク評価

Brugada症候群は 1992年に Brugada兄弟が報告
し，今年でちょうど 30年となる．最初の論文に，
男性例が多い，無症状例の存在，小児例で発熱時に
VFが発生，突然死の家族歴，電気生理学的検査

（EPS）で VFが誘発，植込み型除細動器（ICD）で突
然死を予防する，といった Brugada症候群での基本
的特徴がすべて記載されている 2）．当初，Brugada
症候群の診断基準としては coved型波形（type 1波
形）と症状，突然死家族歴，EPSによる VF誘発な
どが含まれていたが，最近の報告では自然ないし薬
剤誘発性 type 1波形の記録のみで Brugada症候群
と診断されるようになった 3）, 4）．

Consensus会議や日本循環器学会ガイドラインで

は Brugada症候群のリスク評価として，VF・心停
止既往例では ICD適応がクラスⅠ，不整脈原性失
神はクラスⅡa，原因不明失神では EPSで VFが誘
発されればクラスⅡa適応とされている 4）．無症候
例では自然タイプ 1波形例で年齢，性別，心電図異
常などを評価し，高リスクと考えられた場合，EPS
を行い二連早期刺激以下で VFが誘発された場合，
クラスⅡbとなる．リスク因子としては，心電図異
常（J波，QRS棘波，運動負荷後の ST上昇，T波交
代現象など），年齢（70歳以上は低リスク），性別（男
性で高リスク），突然死家族歴（40歳未満），SCN5A
変異があげられる．SCN5A変異は膜貫通領域，
チャネル孔領域の変異やチャネル機能を強く低下さ
せる変異ではリスクが高いことが報告されてい
る 5）, 6）．リスク評価が必要となる例の大多数は検診
で発見される 20～50歳の男性例で，無症状かつ家
族歴を有していないものが多い．遺伝子検査も保険
診療ではないため，こういった例での実施は少ない
と考えられる．心電図指標（図 1，2）7）も一指標のみ
ではリスク評価が難しいため，自然タイプ 1波形，
家族歴，誘発性，症状，洞不全，遺伝子変異といっ
た複数のリスク項目を組み合わせたリスク評価法も

表 1　早期再分極症候群の分類
Type 遺伝性 後天性

ERS type 1 ERS type 2 ERS type 3 Brugada症候群 虚血 低体温
電気的異常の局在 左室前側壁 左室下壁 左室，右室 右室 左室，右室 左室，右室
J wave 局在 Ⅰ，V4～ V6 Ⅱ，Ⅲ，aVF 広範囲 V1～ V3 いずれか いずれか

徐脈 増大 増大 増大 増大 N/A N/A
Naチャネル遮断薬 変化小 /不変 変化小 /不変 変化小 /不変 増大 N/A N/A

性差 男性 男性 男性 男性 男性 男性，女性

VFとの関連 稀，健常男性
ないし運動家 あり あり，Strom あり あり あり

薬剤 キニジン J点正常化，
VT/VF抑制

J点正常化，
VT/VF抑制

J点正常化，
VT/VF抑制

J点正常化，
VT/VF抑制

データ少 VT/VF抑制

イソプロテレノール J点正常化，
VT/VF抑制

J点正常化，
VT/VF抑制

J点正常化，
VT/VF抑制

J点正常化，
VT/VF抑制

N/A N/A

遺伝子変異 CACNA1C，
CACNB2B

KCNJ8，
CACNA1C，
CACNB2B

CACNA1C
SCN5A，CACNA1C，
CACNB2B，GPD1-L，

SCN1B，KCNE3，
SCN3B，KCNJ8

SCN5A N/A

〔文献 1より引用改変〕
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提唱されている 8）, 9）．上海スコアシステムは，本来
は診断のために提唱され，type 1心電図，症状，家
族歴，遺伝子検査に点数を割り振り，高得点のもの
ほど高リスクとなる（表 2）4）, 8）．Sieiraらは自然 type 1
波形，家族歴，EPSでの VF誘発，失神，洞不全，
心停止既往をポイントスコア化したスコアを報告し
ている．これらのスコアスシステムは有症候例を含
み，それ自体が高得点となるため，自然タイプ 1波
形を有する無症候例は中等度リスクとなり，この群
では層別化が困難である 10）．このほかにも無症候
例では自然 type 1波形，Tpeak-Tend（TpTe）間隔，
EPSでの VF誘発，QRS棘波 11）～13）といった指標の
組み合わせも提唱されているが，無症候例では発症
率が低いため（0.5％ /年程度），今後，多施設での
長期経過観察による検証が必要である．

Ⅲ．早期再分極症候群の診断とリスク評価

Haïssaguerreらが J波を有する特発性心室細動
（ERS）を報告して以来，J波は早期再分極と同義と
なっている．J波は一般健常人でも数多く見られ，
ERSとして VFを発症する例は高振幅 J波をもつ 1
万人に 1人程度とされている．ERSの診断基準は，

表 2　Brugada症候群の診断のための上海スコアシ
ステム

Items point
Ⅰ．Type 1 ECG
　A　自然発生 3.5
　B　発熱誘発 3
　C　薬剤誘発 2
Ⅱ．病歴
　A　心停止 /VT/VF 3
　B　終末期呼吸 2
　C　不整脈原性失神 2
　D　原因不明失神 1
　E　AF/AFL＜ 30歳 0.5
Ⅲ．家族歴
　A　BrS確定診断 2
　B　BrSが疑われる状況の突然死 1
　C　原因不明心臓突然死＜ 45歳 0.5
Ⅳ．遺伝子検査
　A　病的変異 0.5
＊確定診断 ≥ 3.5点，2～ 3点：疑い，2点未満：非診断的

〔文献 4より引用改変〕
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図 1　BrS患者のリスク層別化
〔日本循環器学会．遺伝性不整脈の診療に関するガイドライン（2017年改訂
版）．URL（https://www.j-circ.or.jp/cms/wp-content/uploads/2017/12/JCS2017_
aonuma_h.pdf）．2022年 12月閲覧〕

図 2　BrS患者のリスク層別化（心電図）
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①下壁・側壁誘導で J点の 1 mm以上の上昇が連続
二誘導以上で見られる原因不明の VF・多形性心室
頻拍例，②突然死例で前記の所見が心電図で認めら
れる例とされ，心電図所見のみの場合は早期再分極
パターンと称される 3）．Consensus Reportでは病
歴，J波形態，連結期の短い心室期外収縮，家族歴
に点数を割り振り，3点以上で早期再分極症候群の
可能性，5点以上で確定診断としている（表 3）4）．

リスクの高い J波として，高振幅 J波，広範囲 J
波，変動する J波，ST部分が水平・下降型，連結
期の短い心室期外収縮の合併，有症候性，家族歴が
報告されている．Brugada症候群とは異なり，EPS
での誘発性はリスク評価には寄与しない．VF発症
頻度も Brugada症候群よりも低いため，無症候例
での J波の予防的 ICD植込みのためのリスク評価は
現時点では困難である．ガイドラインでは VF・心
停止既往例では ICD適応がクラスⅠ，不整脈原性
失神例で家族歴がある場合クラスⅡbとなってい
る．無症候例ではハイリスク心電図所見かつ若年性

突然死の濃厚な家族歴があればクラスⅡbである．
VF既往例や不整脈原性失神を有する例でのリスク

因子やポイントスコアシステムも報告されている．
Kamakuraらは J波を有する Brugada症例 27例と
ERS 49例の予後を検討し，広範囲の J波，Brugada
波形の存在が経過中の VF発生と関連したことを報
告した．この研究では J波部位，J波高，ST形態は
予測因子とならなかったが 14），高リスク例のみでの
検討であり，非 VF例では予測因子が異なる可能性
はある．Yonezuらは VF既往のある ERS例で上海
スコアシステム高値，QRS fragmentationが再発指
標となることを報告した 15）．佃らは最終的に ERS
と診断される症例であっても初診時の時点（VF・失
神・無症候例含む）のスコアシステムの点数は経過
中の VF・突然死は予測できないことを報告してお
り，VF例以外では予後予測が困難なことを示して
いる 16）．

自検例を図 3に示す．23歳男性，職場検診で下
側壁誘導の 2 mm以上の J波を認め，紹介となった．

表３　早期再分極症候群の診断のための上海スコアシステム
Items point
Ⅰ．病歴
　A　 明らかな原因のない心停止・VF・多形性 VT 3
　B　不整脈原性失神 2
　C　原因不明の失神 2
Ⅱ．12誘導心電図
　A　 下側壁誘導（2誘導以上）で ER ≥ 0.2 mV +水平・下降型 ST部分 2
　B　 J点の変動（ ≥ 0.1 mV）が下側壁誘導（2誘導以上）でみられる 1.5
　C　 下壁ないし側壁誘導の J点 ≥ 0.1 mV 1
Ⅲ．長時間心電図
　A　 連結期の短い心室期外収縮（R on T型） 2
Ⅳ．家族歴
　A　 ERSの確定診断がついた家族 2
　B　 1親等で 2人以上のⅡ-A型の心電図 2
　C　 1親等で 1人のⅡ-A型の心電図 1
　D　 1・2親等で 45歳未満の原因不明の心臓性突然死 0.5
Ⅴ．遺伝子検査
　A　ERS群関連の病的変異 0.5
＊確定診断 ≥ 5点，3～ 4.5点：疑い，3点未満：非診断的

〔文献 4より引用改変〕
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自覚症状，突然死家族歴もなく，24時間心電図で
も連結期の短い心室期外収縮は見られなかった．運
動負荷でも異常所見なく，経過観察とした（上海ス
コア 1点）．1年後に採血中に反射性失神をきたし，
再度紹介となった．心電図，24時間心電図でも異
常は見られず，失神発生時の状況も明らかであり，
この時点でも経過観察となった．その 1年後に自宅
で突然死しているのが発見された．こういった症例
では，現時点でわかっているリスク評価では予防的
ICD植込みまでは決定できず，突然死後に初めて
ERSと診断されることとなる．J波は健常人でも多
く見られる所見であり，すべての J波が不整脈原性
とはいえない可能性も高く，リスク評価の困難性を
示す所見ともいえる．

Ⅳ．J波症候群の心外膜電位の特徴

Brugada症候群・ERSとも，心外膜側異常を主体
とした症候群と考えられている．2011年にNademanee
らが Brugada症候群での心外膜アブレーションを
報告して以来，その有効性，異常電位の顕在化，組

織学的関係性が報告されていたが，最近では異常電
位の性質の報告が増えてきている．
①心外膜異常電位は心停止例，VF誘発例で広範囲

である 17）．
②心内膜側からの通電で，心外膜側異常電位が消失

し，右室流出路の心外膜異常電位が隔離される例
がある 18）．

③高頻度ペーシング・期外刺激・Na+チャネル遮断
薬（SCB）で異常電位長延長・局所ブロック・興奮
不全が発生する 19）, 20）．

④低周波の電位は局所の伝導ブロックないし再分極
異常のいずれかを示す可能性がある 19）, 21）．

⑤期外刺激で発生した右室心外膜側の局所ブロック
が VF発生に先行する 20）．

⑥ SCN5A異常例は心外膜異常が広範囲，Naチャ
ネル遮断薬投与で伝導遅延強が強く生じる 22）．

⑦拡張期に至る著明な遅延電位を有する例があ
る 23）．

⑧ Burgada症候群に合併する J波も心外膜異常電位
が記録される．ERSでは心外膜異常電位を有す
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図 3　早期再分極症候群の 1例
A：安静時心電図でⅡ，Ⅲ，aVF，V4～ V6誘導で slur型の J波を認める．
B：運動負荷後には J波が消失している．
C：24時間心電図で見られた連結期の短くない心室期外収縮．
D：24時間心電図で夜間に見られた Wenckebach型 2度房室ブロックで，pause前後で J波高は変化が見られていない．
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る伝導障害例と，心外膜で大きな J波を有する再
分極異常例の両者が存在する 24）, 25）．
J波症候群の心外膜マッピングの所見の多くは伝

導障害を示唆するものが多いが，再分極異常は記録
法が限られることが限界となる．また，J波を合併
した Brugada症候群例でも再分極異常を示唆する
所見が見られることもあり，今後，多くの症例での
検討が待たれる．

Ⅴ．結　　　語

Brugada症候群，ERSでのリスク評価は，有症候
例では方針決定が比較的容易であるが，無症候例で
のリスク評価についてはまだ課題が多い．J波症候
群での心外膜マッピング・アブレーションの知見も
蓄積されてきており，今後機序との関連の解明が進
むと思われる．
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