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次世代シーケンサーによる遺伝子解析で 
SCN3B変異を認めた Brugada症候群の 2症例
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【背景】Brugada症候群（BS）で遺伝子変異を認める例は 3割程度とされ，これまでに 17遺伝子に変

異が報告されているが，SCN5A以外の遺伝型の詳細は明らかではない．【症例 1】32歳男性．失神

の既往あり，叔父が30代で突然死．ピルシカイニド負荷にて type1心電図への変化を認め，EPSに

て心室細動（VF）が誘発され，18歳時に植込み型除細動器（ICD）を植込んだ．29歳時にリード不全に

よる不適切作動をきたし，新規リード追加および本体交換術を施行したが，これまでに VFは認めて

いない．【症例2】42歳男性．36歳時に健診で BS型心電図を指摘された．失神の既往および突然死

の家族歴なし．LP陽性．上記2症例に対し，次世代シーケンサーにより遺伝子解析を行ったところ，

既報告の SCN3B-Val110Ile変異を認めた．【考察】SCN5Aに会合するβサブユニットは SCN1B～

SCN4Bで，なかでも SCN3Bは Na+電流を増加させるよう制御する．2009年に SCN3B変異によ

るBS7が報告され，その後 SCN3B-Val110Ile変異は日本人の1.7％に認め，SCN5Aのトラフィッ

キングを障害することが報告されている．【結語】当院のBrugada症候群のうち，SCN3B変異を認め

た2症例を報告する．
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