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特発性心室細動研究会（J-IVFS）は，2000年に開催された第 17回日本心電学会学術集会のサ
テライトシンポジウム「Brugada症候群とその治療法」，翌 2001年に開催された第 18回日本心
電学会ファイヤーサイドカンファレンス「Brugada症候群と類似疾患の病態―有症候群から無
症候群まで―」で全国レベルの共同調査研究の必要性が議論された結果，2002年に発足しまし
た．本年で 21年目となりますが，現在も全国 69施設から登録された 750余りの症例の前向き
に観察研究を継続しています．これも本研究会にご参加いただいている皆様のご尽力の賜物で
あると深く感謝いたします．

さて，2020年 2月 15日に開催された第 18回特発性心室細動研究会では，「Brugada症候群
に対する substrate ablationについて」をテーマに 4演題，「Type2および 3の Brugada型心電
図（薬物負荷においても type1を認めない）を有す症例の臨床的特徴について」をテーマに 3演
題が講演され，熱心な討論が行われました．

また，2021年 2月 5日に開催を予定していた第 19回特発性心室細動研究会は新型コロナ禍
の影響で 1年延期となり，2022年 2月 19日にオンライン形式で開催いたしました．「遺伝性
不整脈（Brugada症候群，QT延長症候群，カテコラミン誘発性多形性心室頻拍など）に対す
る S-ICD植込み症例におけるトラブルシューティングについて」をテーマに 4演題で討論が
行われ，続いて岡山大学学術研究院医歯薬学領域先端循環器治療学の森田 宏先生に “J Wave 
Syndrome：Up to Date”と題してご講演いただきました．

本特集号は，これら 2回の研究会の発表内容をまとめたものであり，Brugada症候群を含む
特発性心室細動の成因・病態・診断や治療に関する有益な情報を発信するものと期待しており
ます．今回の特集号が，本邦の特発性心室細動研究の一助となれば幸いと考え，ここに発行い
たします．

最後に，今後も本研究会の活動に対して一層のご協力をお願い申し上げます．

2022年 12月吉日

「第18回・19回特発性心室細動研究会特集号」発行にあたって

特発性心室細動研究会（J-IVFS）代表幹事
水戸済生会総合病院

青沼和隆
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第18回　特発性心室細動研究会（J-IVFS）

会　　期：2020年 2月 15日（土）
会　　場：東京・大手町サンケイプラザ 4階ホール
代表幹事：青沼和隆（筑波大学医学医療系循環器内科学）
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抄　録 	

心外膜側右室下側壁の心室細動基質に対する 
アブレーションを施行した J波症候群の 1例

小松雄樹　関口幸夫　野上昭彦　青沼和隆
家田真樹

症例は 36歳男性．夕食後に失神をきたし救急外来を受診した．Ⅱ，Ⅲ，aVF誘導で J波を認め，ピ

ルシカイニド 50 mg投与後に J波増高を認め，さらに左脚ブロック型・上方軸の心室期外収縮から

心室細動（VF）が誘発された．また，遺伝子検査で SCN5A変異を認めた．除細動器（ICD）植込みを行

い，外来フォローアップとした．ICD植込みから 6年後に，VF再発に対して ICD適切作動を認めた

ため，心室期外収縮に対して右室下壁の心内膜側アブレーションを施行した．しかし，さらに 4年

後に再び VFに対して ICD作動を繰り返したため，心外膜側をマッピングした．心外膜側の右室下側

壁に遅延電位を認め，ピルシカイニド負荷後に遅延電位はさらに顕在化し広範囲に記録された．遅延

電位記録部位に対するアブレーションを行い，遅延電位は消失した．以後 VF再発は認めていない．

VF triggerのアブレーションのみでなく，心外膜側右室下側壁の VF substrateに対するアブレーショ

ンが有効であった J波症候群の 1例を経験した．

Keywords ⃝心室細動
⃝J波症候群
⃝心外膜側不整脈基質
⃝カテーテルアブレーション

筑波大学医学医療系循環器内科学
（〒305-8576　茨城県つくば市天久保2丁目1番地1）

Catheter Ablation to the Ventricular Fibrillation Substrate at the Right Ventricular Inferolateral Epicardial Site in a Patient with J-Wave Syndrome

Yuki Komatsu, Yukio Sekiguchi, Akihiko Nogami, Kazutaka Aonuma, Masaki Ieda

Brugada症候群に対するsubstrate ablationについて
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抄　録 	

ICD頻回作動を伴うBrugada症候群症例における心外膜
Substrate Ablation：周術期および慢性期の特異的心電
図変化

藤野紀之　木下利雄　和田　遼　矢野健介
秋津克哉　小池秀樹　篠原正哉　湯澤ひとみ
池田隆徳

症例は 30歳男性．生来健康であったが 2009年 8月に心肺停止で搬送され，ICD植込みとなっ

た．来院当初の心電図は，典型的な Brugada型波形であったが，途中から完全右脚ブロックを伴う

波形へと変化した．後に遺伝子異常も発覚した．ベプリジルにて心室細動（VF）は減少したが，2011

年 5月頃より ICDが頻回に作動するようになった．植込み後，夏場を中心に計 17回 VFが捕捉され

たため，2016年 1月に心外膜の substrate ablationを施行した．右室心外膜側に late potential

（LP）などの異常遅延電位が多数記録され，同部位へ substrate ablationを行った．3回目のマッピン

グ後にすべての LP消失を確認し，誘発不能のため終了した．なお，心内膜側に異常電位は存在せず，

焼灼はしていない．周術期，通電直後から V2誘導で ST上昇し，焼灼中止にて速やかに回復する現

象が 12ヵ所で確認された．この部位には冠動脈は存在せず，いずれも LPの近傍に存在した．アブ

レーション前に比し，焼灼直後から前胸部誘導の心電図は改善したものの，過去の報告のように 12

誘導心電図や加算平均心電図は正常化していない．しかしながら，無投薬下に 4年間一度も作動な

く順調に経過している．治療中の特異的な ST上昇，治療後の経時的な 12誘導心電図と加算平均心

電図の興味ある変化を示したため（図 1，2），考察を交えて報告する．

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝心外膜アブレーション
⃝心電図
⃝加算平均心電図

東邦大学大学院医学研究科循環器内科学
（〒143-8540　東京都大田区大森西5-21-16）

The Case of Substrate-Based Epicardial Ablation in a Patient with Brugada Syndrome with Frequent ICD Shock : Specific Electrocardiogram 

Change During Follow-Up

Tadashi Fujino, Toshio Kinoshita, Ryo Wada, Kensuke Yano, Katsuya Akitsu, Hideki Koike, Masaya Shinohara, Hitomi Yuzawa, Takanori Ikeda

Brugada症候群に対するsubstrate ablationについて

心電図　Vol. 42 SUPPL. 1 2022S-1-6
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図 1　治療前後の 12誘導心電図胸部誘導の経時的変化

図 2　アブレーション後の加算平均心電図の経時的変化
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抄　録 	

当院における Brugada症候群に対する 
substrate ablationの成績

陸　脩郎　因田恭也　須賀一将　古井宏一
中込敏文　間宮慶太　岡本均弥　藤井亜弥
柳澤　哲　柴田　玲　室原豊明

Brugada症候群に対するカテーテルアブレーションは，徐々に症例が集積されつつあるが，その

長期予後については不明である．本研究の目的は，名古屋大学医学部附属病院でアブレーションを

行った Brugada症候群について，その詳細を報告することである．当院ではこれまでに 18例の

Brugada症候群に対しアブレーションを行った．症例はすべて男性で，19～ 68歳，全例に植込み

型除細動器（ICD）が装着されており，心室細動（VF）ストーム，ICD作動頻回，心室細動易誘発性など

の背景があった．全例心内膜側には遅延電位を認めず，心外膜アプローチにて治療を行った．右室心

外膜側遅延電位を確認し，ピルシカイニド負荷を行った後，これらをすべて消滅させることをエンド

ポイントに高周波通電を行った．通電範囲は広範で，通電時間は30～ 60分間であり，重篤な合併

症は認められなかった．通電後18例中 16例で VFの誘発ができなくなった．術後の心電図は15例

で ST正常化が認められた．フォローアップ期間は現在まで3ヵ月～ 7年で，抗不整脈薬を継続して

いるのは3例であり，VF発作の再発を認めたのは3例であった．Brugada症候群に対する心外膜ア

ブレーションは，長期の発作抑制に有用である可能性が示唆された．

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝心室細動
⃝心外膜アブレーション

名古屋大学大学院医学系研究科循環器内科学
（〒466-0065　愛知県名古屋市昭和区鶴舞町65）

Catheter Ablation in Brugada Syndrome at Nagoya University Hospital

Shuro Riku, Yasuya Inden, Kazumasa Suga, Koichi Furui, Toshifumi Nakagomi, Keita Mamiya, Hiroya Okamoto, Aya Fujii,  

Satoshi Yanagisawa, Rei Shibata, Toyoaki Murohara

Brugada症候群に対するsubstrate ablationについて
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抄　録 	

Brugada症候群における症候の有無による 
不整脈基質の検討

渡邊敦之 1　森田　宏 1　水野智文 1　木村朋生 1

森本芳正 1　宮本真和 1　中川晃志 1　西井伸洋 1

中村一文 1　伊藤　浩 1　関口幸夫 2

【背景】Brugada症候群における心外膜アブレーションは，心室細動（VF）抑制において臨床的有用性

は高い．しかし，VFの発症頻度や症候の有無における不整脈基質の特徴については，不明な点が多

い．【方法・結果】今回，当院で施行した Brugada症候群 5症例において，症候の違いによる心外膜

不整脈基質について評価を行った．症例は全例男性，平均年齢 44歳，症候性（documented VF）4

例，無症候性（左房粘液種手術時）1例．電気生理学的検査の VF誘発は 2例であった．全例 CARTOⓇ

システムを使用して心外膜 substrate mappingを施行し，異常電位分布の面積を計測した．症候例，

特に頻回作動症例は異常電位分布面積（54± 30 cm2：32～ 98 cm2），および異常電位の右室前面

に対する面積比（50± 26％）が広く，無症候例（21 cm2，20％）は範囲が狭かった．また，電位性状

にも違いを認めた．症候例において，1例再発を認めたが，ピルシカイニド負荷による coved type

心電図への変化は認めなかった．【結語】Brugada症候群では，VF発作頻度や症候の有無によって基

質範囲や特徴が異なる可能性が示唆された．

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝心外膜アブレーション
⃝不整脈基質

1岡山大学医学部医学科循環器内科
（〒700-8558　岡山県岡山市北区鹿田町2-5-1）
2筑波大学医学医療系循環器内科学

The Evaluation of an Arrhythmic Substrate According to the Synptom in Patients with Brugada Syndrome

Atsuyuki Watanabe, Hiroshi Morita, Tomofumi Mizuno,Tomonari Kimura, Yoshimasa Morimoto, Masakazu Miyamoto, Koji Nakagawa, 

Nobuhiro Nishii, Kazufumi Nakamura, Hiroshi Ito, Yukio Sekiguchi

Brugada症候群に対するsubstrate ablationについて
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Ⅰ．は じ め に

近年，Brugada型心電図の認知とともに検診など
を契機に Brugada型心電図を指摘され，外来受診
となる機会が増えている．Type1心電図の場合は，
Brudga症候群の診断が可能であるが，type1を示さ

原　著 �  

薬物負荷試験においても type1を認めない 
type2ないし 3の Brugada型心電図の心電図学的特徴

上山　剛 1　吉賀康裕 2　福田昌和 2　加藤孝佳 2

藤井翔平 2　矢野雅文 2　清水昭彦 3

【背景・目的】薬物負荷試験施行症例における負荷試験前心電図が高位肋間誘導記録

を含め，type2および 3の Brugada型心電図を示しながら，薬物負荷試験におい

て type1を認めない（陰性）心電図症例における特徴を負荷後 type1を示す症例（陽

性）と比較し，明らかにする．【対象・方法】2001年 9月から 2015年 6月までに

薬物負荷試験を施行した 466例のなかで type2および 3の Brugada型心電図を示

す症例は，通常記録部位では 104例（22％），高位肋間誘導記録を含めると 121例

（26％）であり，本研究の対象とした．121例中 59例（49％）は負荷後 type1（陽

性）を示し，62例（51％）は type1を認めない陰性例であった．この 2群について，

① type2および 3の Brugada型心電図を示す頻度，② r’波の出現頻度，③高位肋

間での J点について比較した．【結果】① Type2および 3の Brugada型心電図を示

す頻度は，陽性例では第 3肋間で 37例（63％）と最多であったのに対し，陰性例で

は通常誘導で 50例（81％）と最多であった．② V1ないし V2誘導での r’波（late r）

の頻度は，陰性例において通常誘導では 36例（50％），第 3肋間で 58例（94％），

第 2肋間で 60例（97％）と高位肋間でほぼ全例で認めたのに対し，陽性例では通

常誘導で 16例（27％），第 3肋間で 27例（46％），第 2肋間で 37例（63％）にと

どまっていた．③通常誘導と第 3肋間において，V1ないし V2誘導における J点の

波高が第 3肋間で増高する頻度は，陽性例で 40例（68％）であったのに対し，陰

性例では 15例（24％）であった．【結論】薬物負荷試験に基づく type1心電図を示

さない高位肋間誘導記録を含む type2および 3の Brugada型心電図における相違

は，薬物負荷試験の結果をある程度予測できる可能性が示唆された．

The Characteristics of Type 2 and 3 Brugada Type Electrocardiogram Not Revealed Type 1 Even after Drug Provocation Test

Takeshi Ueyama, Yasuhiro Yoshiga, Masakazu Fukuda, Takayoshi Kato, Shohei Fujii, Masafumi Yano, Akihiko Shimizu
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⃝鑑別診断
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ない，いわゆる saddle-back型 ST上昇を示す type2
ないし 3心電図では，確定的な診断のためには薬物
負荷試験を行う必要がある 1）～3）．近年，Brugada症
候群に対する認知が進んでいることは好ましい反
面，基本的に予後良好である無症候性の非 type1心
電図に対する対応の労力を要する．今回，これまで
行ってきた薬物負荷試験からベースラインにおける
非 type1心電図において薬物負荷試験においても
type1心電図とならない，薬物負荷試験陰性となる
心電図の特徴について検討した．

Ⅱ．対象と方法

対象は 2001年 9月から 2015年 6月までに薬物負
荷試験を施行した 466例の中から Brugada型心電
図 type2ないし 3を示す症例を対象とした 121例〔陽
性 59例（Group P），陰性 62例（Group N）〕を対象と
した．Brugada型心電図の定義はガイドラインに準
拠し，負荷前心電図は，高位肋間誘導記録を含め
type2ないし 3を示すものを含み，高位肋間記録で

type1心電図となるものは除外した．
薬物負荷試験は既報の方法に準じて行った 4）．Na

チャネル遮断薬はピルシカイニド 1 mg/kgを 10分
かけて投与した．心電図は通常記録に加え，V1～
V3誘導は第 3肋間および第 2肋間の記録も行った．
心電図記録は日本光電社製心電計を用い，測定値は
自動解析プログラム（ECAPS12C）を用いた．

この 2群について，① type2および 3の Brugada
型心電図を示す頻度，② r’波の出現頻度，③高位肋
間での J点について比較した．

Ⅲ．結　　　果

Type2/3 Brugada型心電図の出現する頻度を図 1
に示す．陽性における出現頻度は第 3肋間 V2誘導で
37例（63％）が最も多く，次いで通常（第 4肋間）記録
部位が 25例（42％）であったのに対し，陰性例では
通常（第 4肋間）記録部位の V2誘導が 31例（50％）で
最多であり，第 3肋間 V2誘導は 23例（37％）であり，
第 3肋間での Type2/3 Brugada型心電図の出現頻
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図 1　Type2ないし 3心電図の誘導別出現頻度
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度は陽性群で有意に高かった．
次に r’波の出現頻度を図 2に示す．r’波はいずれ

のグループともに高位肋間での記録にて出現頻度は
高くなるが，いずれの誘導記録部位においても陰性
群で r’波の出現頻度頻度は有意に高かった．

各誘導の J波高および各誘導で 200μV（2 mm）
以上を示す頻度を図 3に示す．V1誘導では各肋間
における J波高は陽性群と陰性群で有意差は認めな
かった．V2 誘導では通常誘導記録部位（第 4肋間）
では両群間で有意差を認めなかったが，高位肋間の
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図 2　r’（late r）波の誘導別出現頻度
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図 3　誘導別の J波高の比較
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V2誘導では陽性群で誘有意に波高は高かった．ま
た，陰性群では高位での J波高は低くなるのに対し
て，陽性群では第 3肋間での J波高がもっとも高
かった．また，J波高が第 4肋間より第 3肋間の方
が高く記録された頻度は V1誘導では陽性群で 35例

（59％），陰性群では 14例（23％），V2誘導では陽性
群 31例（53％），陰性群で 10例（16％）であり，いず
れも有意差を認めた（図 4）．

Ⅳ．考　　　察

これまでに行った薬物負荷試験から負荷前心電図
が type2ないし 3心電図を示すものに限定し，負荷
試験で陽性・陰性となる心電図の特徴について検討
し，以下の知見を得た．① type2ないし 3心電図は
薬物負荷試験にて約半数が陽性となる．②陽性例で
は type2ないし 3心電図は第 3肋間 V2 誘導での出
現頻度が高い．③ J波高は陽性例では第 3肋間で有
意に高く，この特徴は全体的に波高が低く，type2
ないし 3を示す頻度の低い V1誘導でも同様であっ
た．④陰性例では r’波（late R）の出現頻度が総じて
高く，高肋間ではほぼ全例で認めた．

タイプ 2ないし 3心電図を示す Brugada症候群の
診断には薬物負荷試験が必要であるが，無症候性

Brugada症候群におけるイベント発生率自体が低い
ため，臨床的にはタイプ 2ないし 3心電図における
薬物負荷試験の適応は心原性失神や何らかの動悸症
状を有する場合が主である 5）．日本循環器学会のガ
イドライン 6）ではタイプ 2ないし 3（非タイプ 1）心
電図では，経過観察ないし定期的な 12誘導心電図
検査を行い，タイプ 1心電図出現の有無を確認する
こととなっているが，実質上は無症候性のタイプ 1
心電図と取り扱いが変わらない．タイプ 2ないし 3
心電図における陽性率は約 50％に過ぎず，逆の意
味では半数は正常（亜型）であり，本来フォロー不要
にもかかわらず，医療機関へ定期受診することは非
効率である．ベースラインの心電図で薬物負荷試験
での結果を予測できる因子を見出すことは，このよ
うな無駄をなくすことができ，有意義である．

陰性例の特徴からは，Brugada型心電図疑いとさ
れる心電図の多くは，不完全右脚ブロックないし室
伝導遅延パターン（rSr’パターン）に ST上昇を伴う
心電図であることがうかがえる．また，Brugada症
候群においては高位肋間誘導で特徴的な心電図頻度
が高いことが知られているが，本症候群の不整脈基
質は右室流出路心外膜側を中心に存在しており，通
常よりも高位でタイプ 1心電図が記録されることが
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4th<3rd V2 STJ (%) 31 (53) 10 (16) <0.001

3rd<2nd V1 STJ (%) 11 (19) 2 (3) 0.008

3rd<2nd V2 STJ (%) 9 (15) 6 (10) 0.415

図 4　J波の奇異性上昇を示す頻度
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多いことが知られている 7）．通常の心電図において
胸部誘導の記録部位は高位になると，心臓からの距
離が遠くなることにより近接効果が薄れるため，肋
間が高位であるほど波高は通常小さくなる．本研究
においても陰性例においては，J波高は，高位肋間
になるにつれて低くなったのに対し，陽性例での波
高は V1誘導も V2誘導においても第 3肋間で最大で
あった．この奇異的な第 3肋間での ST上昇は，負
荷前にタイプ 2ないし 3心電図を示す非タイプ 1心
電図にても本症候群を特徴づける基質の存在を反映
する重要な所見と思われる．このような特徴に注目
することで，ある程度タイプ 2ないし 3心電図にお
いて薬物負荷試験においてもタイプ 1を示さない症
例をある程度予測することが可能と考えられた．

Ⅴ．結　　　語

負荷前にタイプ 2ないし 3心電図を示し，負荷試
験でタイプ 1心電図を示さない薬物負荷試験陰性の
予測には，高肋間誘導の記録が重要で r’波の存在と
奇異的な J波高の変化を示さないことが重要な所見
である．
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抄　録 	

J波症候群の長期予後について
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【背景】心電図で広範な誘導に J波を認める J波症候群（JWS）は，心室細動（VF）発生の高リスクと考え

られているが，長期予後については不明な点が多い．今回われわれは，国内 7施設による多施設研究

にて，JWSの長期予後および VF再発の予測因子を検討した．【方法】VF既往があり，植込み型除細動

器植込み後の 134例の JWS（Brugada症候群［BrS］85例，早期再分極症候群［ERS］49例）を対象と

した．JWSにおいて，右前胸部誘導（V1～ V3）における Brugada型心電図の存在が予後に与える影響

について検討した．ERSは全例で，コントロールあるいは Naチャネル遮断薬による薬物負荷時に，

通常肋間と高位肋間で右前胸部誘導の心電図記録を行い，type 2および type 3 Brugada型心電図を

右前胸部誘導における J波と定義した．【結果】平均 91ヵ月のフォローアップ期間中に，52例（39％）

に VF再発を認めた（BrS37例，ERS15例）．BrSと ERSでは VF再発の頻度に有意差は認めなかっ

た．BrS，ERSともに右前胸部誘導の Brugada型心電図に加え，下側壁誘導に J波を認める症例にお

いて，有意に VF再発を多く認めた．多変量解析では，広範な誘導における J波の存在が JWSにおけ

る VF再発の予測因子であった（hazard ratio 2.16［1.21-3.91］，p＝ 0.0095）．一方で，これま

で JWSにおいて VF発生の高リスクの心電図所見とされている 0.2 mVを超える J点上昇や，水平型

もしくは下降型の ST部分の存在は，VF再発の予測因子とはならなかった．【結論】JWSの長期フォ

ローアップにて，広範な誘導における J波の存在は VF再発の予測因子であった．JWSにおけるリス

ク層別化のために，高位肋間心電図記録や薬物負荷を行い，Brugada型心電図を検出することは重

要と考えられた．
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Type 2および 3の Brugada型心電図を有する症例の 
予後と危険因子の検討：特発性心室細動研究会（J-IVFS）
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Prognosis and Risk Factors of Patients with Type 2 and Type 3 Brugada ECG：A Study of Patients Registered with the Japan Idiopathic 

Ventricular Fibrillation Study（J-IVFS）Investigators
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【背景】Brugada症候群のリスク層別化は，これまで多く報告されている．現在 Type 2および 3の Brugada

型心電図を有し，薬物負荷後も type 1心電図を示さない症例は Brugada症候群と診断されなくなっているが，

このような症例の中にも少なからず心臓突然死する場合があり，リスク層別化が必要である．【目的】特発性心

室細動研究会（J-IVFS）に登録された Type 2および 3の Brugada型心電図を有する症例の予後と心イベント

発症例の臨床的特徴について検討する．【方法】2002年 2月から 2018年 8月までに J-IVFSに Brugada症候

群（Type 2および 3の Brugada型心電図を含む）として登録された 567症例（平均年齢 50± 15歳，男性

541例）のうち，薬物負荷においても Type 2および 3の Brugada型心電図を有し，フォローアップが可能で

あった 28例（年齢中央値 58歳，すべて男性，無症候 16例，失神既往 11例，持続性心室頻拍既往 1例）を

対象とし，経過観察中の心イベント（心室頻拍 /心室細動［VT/VF］もしくは心臓突然死）発生の有無とその予測

因子について検討した．【結果】平均観察期間は 111± 91ヵ月であった．28例中 19例（68％）は植込み型除

細動器（ICD）が植込まれていた．4例（14％）が心イベントを発症した（年間発症率 1.5％）．この 4例は全員

ICDが植込まれていた．観察期間中に心イベントを発症した群（Cardiac Events：CE群）と発症しなかった群

（non-CE群）で危険因子（年齢，症状の有無，突然死の家族歴，心房細動の既往，下側壁誘導における J波増

高，V2誘導における QRS幅，fragmented QRS，心室 late potential，EPSにおける VT/VFの誘発）を比較検

討したところ，いずれの項目も有意差を認めなかったが，CE群は non-CE群と比較して，有症候（3例

Type2および3のBrugada型心電図（薬物負荷においても type1を認めない）を有す症例の
臨床的特徴について
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［75％］：9例［38％］，p＝ 0.16），V2誘導における幅の広い QRS波（＞ 90 ms）（3例［75％］：7例［32％］，

p＝ 0.10），EPSにおける VT/VFの誘発（4例［100％］：15例［63％］，p＝ 0.13）がそれぞれ高かった．こ

れらの危険因子の有無で心イベント発症を比較したところ，3つの因子すべてを有する症例では心イベントが

発症しやすかった（p＝ 0.01，図）．【結語】薬物負荷後も Type 2および 3の Brugada型心電図を呈する症例

のうち，有症候，V2誘導における幅の広い QRS波，EPSにおける VT/VF誘発のすべてを満たす症例につい

ては，心イベントの発症リスクが高く，注意深い経過観察の必要性が示唆された．
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Ⅰ．は じ め に

本研究は，わが国における Brugada症候群症例
および非 Brugada型特発性心室細動症例を登録し，
その臨床的特徴や予後に関して調査する前向き多施
設研究である．2002年から症例登録が開始されて
おり，今回は①現時点での臨床経過について報告
し，さらに，本研究登録症例のうち，②心室細動・
心停止・失神症状の既往のない無症候性 Brugada
症候群の心事故予測因子について報告する．

原　著 �  事務局報告

Brugada症候群登録患者の経過報告， 
および無症候性 Brugada症候群症例における 
リスク層別化についての検討

特発性心室細動研究会（J-IVFS）事務局
篠原徹二 1　鎌倉　令 2　小松雄樹 3　相澤義泰 4

関口幸夫 3　横山泰廣 5　髙木雅彦 6　相原直彦 7

青沼和隆 3

本研究会に登録された Brugada症候群全体の現時点での臨床経過と，心室細動

（VF），心停止，失神症状などの既往のない無症候性 Brugada症候群の心事故予測因

子について報告する．Brugada症候群症例における心事故発生率は，全体で 11.5％

（1.3％ /年），VF既往群で 41％（5.6％ /年），失神既往群で 8.1％（0.9％ /年），

無症候群で 3.0％（0.3％ /年）であり，既報の大規模臨床試験とほぼ同様の臨床経

過であった．無症候性 Brugada症候群症例の検討では，たとえ 2連心室刺激まで

の統一プロトコールによるプログラム刺激を用いても，心室不整脈の誘発性は心事

故発生の予測因子とならなかった．むしろ，①自然発生のタイプ 1 Brugada 

ECG，②心臓突然死の家族歴，③ V2誘導における QRS幅の延長，④下壁・側壁

誘導での早期再分極合併といったリスク因子を複数組み合わせたリスク評価法の有

用性が示唆された．

A Progress Report on Patients in the Brugada Syndrome Registry and Risk Stratification in Subjects with Asymptomatic Brugada Syndrome

Tetsuji Shinohara, Tsukasa Kamakura, Yuki Komatsu, Yoshiyasu Aizawa, Yukio Sekiguchi, Yasuhiro Yokoyama, Masahiko Takagi, Naohiko Aihara, 

Kazutaka Aonuma：Japan Idiopathic Ventricular Fibrillation Study（J-IVFS）Investigators

Keywords ⃝Brugada症候群登録研究
⃝無症候性Brugada症候群
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⃝電気生理学的検査
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Ⅱ．Brugada症候群登録症例の臨床経過

1．対象・方法
現在の診断基準であるタイプ 1 Brugada ECG所

見を有し，1年以上臨床経過（心事故［心臓突然死お
よび心室細動］発生）が追跡（平均 104± 61ヵ月，中
央値 108ヵ月）可能であった 538例（平均年齢 51± 14
歳，男性 510例）を対象とし，登録後心事故の発生の
有無について追跡調査した．内訳は，①心室細動

（VF）既往群：102症例（平均追跡期間：88±69ヵ月），
②失神既往群：135症例（平均追跡期間：108±61ヵ
月），③無症候群：301症例（平均追跡期間：108±
59ヵ月）であった．
2．結果

心事故発生率は，全体で 11.5％（1.3％ /年），VF
既往群で 41％（5.6％ /年），失神既往群で 8.1％

（0.9％ /年），無症候群で 3.0％（0.3％ /年）であった
（図 1）．
3．考察

本研究における心事故発生率は，近年の大規模臨
床試験とほぼ同様の結果であった 1）．特に無症候症
例では発生率が低いことから，今後さらに長期の観
察を行うことで，無症候症例の心事故リスク因子に
ついて検討してことが必要である．

Ⅲ．�無症候性 Brugada症候群症例における�
リスク層別化についての検討

1．背景
Brugada症候群は，VFあるいは心停止の既往のあ

る症例では突然死のリスクが高く，無症候症例は近
年の報告では比較的良好と考えられている 1）～3）．し
かし，無症候性 Brugada症候群症例の長期予後お
よび心事故予測因子に関する報告は，心事故発生が
比較的稀であることから，いまだ十分とはいえな
い．今回本研究登録症例のうち，現時点での無症候
性 Brugada症候群症例におけるリスク層別化につ
いて検討した．
2．対象

対象は 2002年 2月から 2015年 1月までに本研究
会に登録され，1年以上経過後も追跡可能であった
無症候性 Brugada症候群症例のうち，統一プロト
コールによるプログラム刺激を施行した 193例（平
均年齢：50± 13年，男性 180例）である．
3．方法
①臨床経過

心事故（心臓突然死または VF）発生の有無を追跡
調査し，その平均観察期間から心事故発生率を検討
した．
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図 1　それぞれの Brugada症候群における心事故発生率
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②電気生理学的検査（EPS）におけるプログラム刺
激のプロトコール

（1）�初めに，右室心尖部から施行する．600 msの基
本周期から開始し S3刺激まで行い，続いて
400 msの基本周期で S3刺激まで行う．

（2）�次に右室流出路から，同様に 600 msと 400 msの
基本周期で S3刺激まで行う．

（3）�上記で誘発陽性基準を満たさない場合，S4刺激
は基本周期 600 mで右室心尖部，右室流出路の
順で刺激を行い，続いて基本周期 400 msで右室
心尖部，右室流出路の順に刺激を行う．

（4）�期外刺激は 300 msまでは 20 mずつ，300 ms以
下では 10 msずつ漸減し，最小連結期は 200 ms
とする．

具体的には，以下の順序で行う．
①右室心尖部（600 ms）S2
②右室心尖部（600 ms）S3
③右室心尖部（400 ms）S2
④右室心尖部（400 ms）S3
⑤右室流出路（600 ms）S2
⑥右室流出路（600 ms）S3
⑦右室流出路（400 ms）S2
⑧右室流出路（400 ms）S3
⑨右室心尖部（600 ms）S4
⑩右室流出路（600 ms）S4
⑪右室心尖部（400 ms）S4
⑫右室流出路（400 ms）S4

誘発陽性基準：下記のうちどれか一つでも誘発され
た場合，陽性とする．

1．心室細動，2．持続性心室頻拍，3．失神もし
くは血行動態の破綻を伴う 7拍以上連続する非持続
性心室頻拍．（ただし，7拍未満の非持続性心室頻
拍でも臨床上ハイリスクと判断される場合，陽性と
判断してもよい．）
③心事故予測因子の検討

性別，突然死および Brugada症候群の家族歴，タ
イプ 1 Brugada ECGの分類（自然発生型または薬剤
誘発性），V2誘導における QRS幅の延長（＞ 90 ms）

の有無，下壁・側壁誘導での早期再分極合併，J波
に続く ST部分の形態（horizontal型），Ⅰ誘導での
S波の有無，aVR誘導での著明な R波の有無，加算
平均心電図での遅延電位陽性，電気生理学的検査

（EPS）での VF誘発の有無と心事故発生の関係を検
討し，さらに，EPSにおいて 2連心室刺激まで（非
アグレッシブな誘発試験）で VFが誘発された 51例
と誘発されなかった 142例で予後を比較した．
4．結果
①臨床経過

193例の平均観察期間は 101± 48ヵ月であった．
このうち，EPS誘発群は 120± 41ヵ月，EPS非誘
発群は 94± 49ヵ月と EPS誘発群の方が有意に長
かった（p＜ 0.001）．観察期間中の心事故発生は 7例

（0.4％ /年）であった．
②心事故予測因子の検討

上記のいずれの因子においても，心事故発生群と
非発生群で有意差を認めなかった．EPSに関して
は，2連心室刺激までの非アグレッシブな誘発試験
で陽性であった 51例と陰性であった 142例を比較
して解析したが，心事故発生の有無に有意な差を認
めなかった（図 2）．

次に，今回検討したリスク因子での年間の心事故
発生率を評価したところ，①自然発生のタイプ 1 
Brugada ECG症例，②心臓突然死の家族歴を有す
る症例，③ V2誘導における QRS幅の延長を認める
症例，④下壁・側壁誘導での早期再分極合併例が比
較的高い発生率であった（表）．これら 4つのリスク
因子の保有数で，心事故発生のカプランマイヤー解
析を行ったところ，リスク因子を 3つもしくは 4つ
有していた症例は，有していない症例と比較して有
意に心事故発生率が高かった（図 3）．
5．考察

今回，無症候性 Brugada症候群 193例について心
事故発生率を解析し，平均 101ヵ月の経過観察にて
心事故発生率は 0.4％ /年と従来の報告と同様に稀で
あった．心事故リスク因子の検討では，単一のリス
ク因子との関連は認められなかった．EPSによるリ
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スク層別化に関しても，たとえ比較的緩やかな誘発
刺激である 2連心室刺激までの VF誘発の有無で検
討しても有意なリスク因子にはならなかった．一方，
4つのリスク因子（①自然発生のタイプ 1 Brugada 
ECG，②心臓突然死の家族歴，③ V2誘導における
QRS幅の延長，④下壁・側壁誘導での早期再分極
合併を用いた組み合わせ解析では，心事故発生を予
測できることが示された．

これまでの研究では，Brugada症候群患者におけ
る EPSの予後予測に関して相反する結果が示されて
いる．いくつかの研究では EPSは心事故発生のリス
ク層別化において高い陰性的中率を有することが示

されている 5）, 6）．これらの結果に基づいて，VFや
心停止既往のない Brugada症候群症例に EPSを行う
ことは ICD植込みの適応を決定するのに有用である
としている．一方，PRELUDE研究では，EPSによ
る心室不整脈の誘発は心事故発生の予測因子ではな
かったと報告している 7）．また，FINGERレジスト
リ研究においても，多変量解析で無症候性 Brugada
症候群症例の EPSは心事故発生の独立した予測因
子ではなかったことを報告している 1）．本研究にお
いては，たとえ比較的緩やかな誘発刺激である 2連
心室刺激までの VF誘発で統一した方法の EPSを
行ったとしても，将来の心事故発生を予測できない
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図 3　保有するリスク因子数別の心事故発生の比較
リスク因子：①自然発生のタイプ 1 Brugada ECG，②心臓
突然死の家族歴，③ V2誘導における QRS幅の延長，④下壁・
側壁誘導での早期再分極合併．

表　リスク因子別の心事故発生率
リスク因子 患者数 観察期間（月） 心事故発生数 心事故発生率（％ /年）

自然発生のタイプ 1 Brugada ECG 155 101 6 0.5
心臓突然死の家族歴 67 97 4 0.7
遅延電位陽性 114 98 4 0.4
V2誘導における QRS幅の延長（＞ 90 ms） 118 105 6 0.6
下壁・側壁誘導での早期再分極合併 18 95 1 0.7
Ⅰ誘導での S波の有無 76 101 3 0.4
3連心室刺激まででの VF誘発 116 116 3 0.3
2連心室刺激まででの VF誘発 51 120 1 0.2

EPS（2連心室刺激まで）で
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図 2　2連心室刺激までの非アグレッシブな誘発試
験における心事故発生の比較

心電図　Vol. 42 SUPPL. 1 2022S-1-24

p21_04a_S_原著_篠原先生第19回_4c.indd   24 2022/12/14   13:58:30



ことが明らかとなった．
今回の研究では，従来から報告されている心事故

発 生 予 測 因 子 は， そ れ ぞ れ 単 独 で は 無 症 候 性
Brugada症候群症例におけるリスク因子とならな
かった．この理由としては，無症候性 Brugada症
候群症例において発生する心事故が少ないためと考
えられる．Subramanianらは，心停止既往のない
Brugada症候群症例のリスク層別化に，4つの因子

（自然発生のタイプ 1 Brugada ECG，下壁誘導にお
ける QRS棘波の存在，S波幅延長，Tpeak-Tend間
隔延長）を用いた点数化が有効であることを示し
た 8）．さらに，Sieiraらは長期追跡調査を行い，自
然発生のタイプ 1 Brugada ECG，心臓突然死の家
族歴，EPSでの誘発性，失神症状の既往，洞結節機
能障害，心停止からの蘇生などのリスク因子を組み
合わせてスコア化することによって，Brugada症候
群患者の心事故発生リスクをより正確に予測できる
と提案した 9）．しかし，彼らの組み合わせ解析には
失神症状の既往が含まれており，厳密には無症候の
患者をリスク層別化することは困難と思われる．わ
れわれの知る限り，本研究は Brugada症候群に関
する大規模臨床研究において，失神症状の既往を含
まない無症候性 Brugada症候群患者における心事
故発生のリスク層別化を示した最初の研究である．

FINGERレ ジ ス ト リ 研 究 に お け る 無 症 候 性
Brugada症候群症例における心室不整脈イベントの
年間発生率は 0.5％ /年であった 1）．同様に，本研究
においても心事故発生率は稀であった（0.4％ /年）．
しかし，これらの患者のリスクを過小評価すること
があってはならない．Viskinらは，Brugada症候群
患者における不整脈イベントのおよそ半分は前駆症
状を伴わない VFとして突然発生することを報告し
ている 10）．したがって，長期間にわたる不整脈リ
スクの推移を推定することは容易ではなく，無症候
性 Brugada症候群症例における心臓突然死のリスク
層別化には，さらに多くの症例でより長期間のフォ
ローアップを行って慎重に検討する必要がある．

6．結論
本研究では，VFあるいは心停止のほか失神症状

の既往がない無症候性 Brugada症候群において，た
とえ比較的緩やかな誘発刺激である 2連心室刺激ま
での統一した方法を用いても，心室不整脈の誘発性
は将来の心事故発生を予測しなかった．むしろ，自
然発生のタイプ 1 Brugada ECG，心臓突然死の家
族歴，V2誘導における QRS幅の延長，下壁・側壁
誘導での早期再分極合併といった複数のリスク因子
を組み合わせたリスク評価の有用性が示唆された．
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Ⅰ．背　　　景

失神歴を有する Brugada症候群の患者における
心臓突然死リスク評価は重要である．本邦でのガイ
ドライン 1）においても，リスク層別化が重要とされ，
また評価には総合的な判断が必要とされている．
Brugada症候群の突然死予防に有効である治療は植

症　例 �  

失神歴のある Brugada症候群に対して皮下植込み型 
除細動器（S-ICD）植込みを実施するも，その後に失神
を繰り返し診断に苦慮した若年女性の 1例

福田昌和 1　吉賀康裕 1　石口博智 1　藤井翔平 1

久岡雅弘 1　内田智之 1　小室卓也 2　上山　剛 3

清水昭彦 4　矢野雅文 1

症例は生来健康な 20代女性．夕食後に座位で失神をきたし，この際に非医療従事者によ

る胸骨圧迫を受け，前医へ救急搬送された．救急搬送時は意識清明であり，心原性失神の精

査目的に当院へ紹介となった．心機能は正常で冠動脈に異常は認めなかった．脳神経内科か

らは脳波に異常なく，てんかん発作は否定的とされた．ピルシカイニド負荷心電図で TypeⅠ

Brugada心電図へ変化し，有症候性Brugada症候群と診断した．致死的不整脈の記録はされ

ておらず，植込み型除細動器（ICD）の適応には苦慮したが，心停止に近い失神をきたしていた

可能性が高いと考え，皮下植込み型除細動器（S-ICD）植込みを行った．その後失神を認めな

かったが S-ICD植込みから 3年経過後に自動車運転中に失神をきたした．S-ICDには治療記

録は残らず，致死的不整脈によらない原因不明失神と考え，植込み型心電計（ICM）植込みを

行ったところ，その 1ヵ月後に再度失神をきたした．ICM，S-ICDいずれにも不整脈記録は

残っておらず，救急外来で実施した簡易脳波検査でてんかん性放電を認め，強直間代痙攣発

作と診断され，抗てんかん薬の内服が開始となった．S-ICDは経静脈リードを用いない点が，

若年の遺伝性不整脈症例に対して有効とされている．一方，S-ICDでは徐脈性不整脈の記録

は困難であり，本例のように植込み後に失神を生じ，それが記録に残らない場合は失神の診

断に苦慮する場合がある．また，Brugada症候群とてんかんや徐脈性不整脈の関連も知られ

ており，本例は失神の原因と治療について，示唆に富む症例と考えられたため，報告する．

A Case of Female Brugada Syndrome Difficulty in Diagnosing the Cause of Recurrent Syncope Who Underwent Subcutaneous Implantable 

Cardioverter-Defibrillator (S-ICD)

Masakazu Fukuda, Yasuhiro Yoshiga, Hironori Ishiguchi, Shouhei Fujii, Masahiro Hisaoka, Tomoyuki Uchida, Takuya Omuro, Takeshi Ueyama, 

Akihiko Shimizu, Masafumi Yano

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝皮下植込み型除細動器
⃝失神
⃝てんかん

1山口大学大学院医学系研究科器官病態内科学
（〒755-8505　山口県宇部市南小串1-1-1）
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遺伝性不整脈（Brugada症候群，QT延長症候群，カテコラミン誘発性多形性心室頻拍など）に対する�
S-ICD植込み症例におけるトラブルシューティングについて
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込み型除細動器（ICD）であるが，これらリスクの総
合的な判断により，ICDの適応が決定される．

一方で，ICDを植込んだ Brugada症候群患者の
適切作動は年間 2.6％であったのに対し，不適切作
動を含む ICD関連合併症の発生率は年間 8.9％と，
決して低くないことが報告されている 2）．リスク層
別化および ICDの適応決定について苦慮し，また
その臨床経過についても示唆に富む 1例を経験した

ので報告する．

Ⅱ．症　　　例

症例は 20代女性．夕食後に座位で失神をきたし，
この際に非医療従事者による胸骨圧迫を受け，前医
へ救急搬送された．救急搬送時は意識清明であり，
心原性失神の精査目的に当院へ紹介となった．既往
歴に特記事項はなく，若年性突然死や心疾患の家族

図番号のAやＢなどは「太ゴ14Ｑ」の段落スタイル。

他、文字の打ち直し等のテキストは「中ゴ12Ｑ」（下付きは8Ｑの文字スタイル）の段落スタイル。

Ⅰ

Ⅱ

Ⅲ
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aVF
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V5

V6

A B

C D

図 1　初診時 12誘導心電図（A），胸部レントゲン写真（B），心エコー図検査（C），頭部MRI/MRA（D）
A：HR 68 bpm，下位心房調律であった．そのほか，有意な ST変化や J波は認めない．
B：CTR 41％，心拡大やうっ血は認めない．
C：左室拡張末期径（LVDd）43 mm，左室駆出率（LVEF）67％，局所壁運動異常は認めない．
D：有意所見は認めない．
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歴は認めなかった．また喫煙，飲酒はない．本患者
の失神時の状況は，夜間 20時過ぎに夕食後にソ
ファーに座位でくつろいでいる際に，前駆症状なく
崩れ落ち，意識消失をきたした．父親（非医療従事
者）が目撃し，痙攣は明らかではなく，呼吸停止を
認め，呼びかけに反応が見られず，胸骨圧迫が実施
された．救急隊接触時から意識は回復しており，病
院到着時は意識清明で神経学的異常を認めない状態
であったため，一過性意識消失と判断された．初診
時 12誘導心電図（図 1A）では，下位心房調律である
以外に有意な所見は認められなかった．また，胸部
レントゲン写真（図 1B）や心エコー図検査（図 1C），
頭部 MRI/MRA（図 1D）で明らかな異常所見は認
められなかった．初診病院では失神と判断され，状
況から心原性失神の鑑別が必要と考えられ，当院へ
紹介された．

当院で実施した薬物負荷心電図（ピルシカイニド 
1 mg/kg）では，前胸部誘導で J点が 2 mmの上昇を
示し，type 1 Brugada型心電図へ変化した（図 2）．
アセチルコリン負荷を含む冠動脈造影検査では，有
意狭窄は認められなかった（図 3A）．続いて実施し
た電気生理学的検査（EPS）での VT studyでは，3
連期外刺激での VF誘発を認めた（図 3B）．脳神経
内科へも紹介し，脳波検査を実施し，てんかんの鑑
別について診察が行われたが，有意な所見はないと
判断された．この時点で，本患者の治療方針につい
て検討を行った．失神を認める有症候性 type 1 
Brugada症候群に対して，非医療従事者による心肺
蘇生が行われた患者である．失神の原因は不明と考
えた場合，2連期外刺激以下での VF誘発は得られ
なかったことから，ガイドライン 1）上は慎重な経過
観察がとりうる治療方針として考えられた．一方で

V1

V2

V3

V4

V5

V6

V1

V2

V3

V4

V5

V6

第4肋間 第3肋間

control

第2肋間 第4肋間 第3肋間

ピルシカイニド 1 mg/kg

第2肋間

図 2　当院で実施した薬物負荷心電図
ピルシカイニド 1 mg/kgによる薬物負荷心電図では前胸部誘導で J点が 2 mmの上昇を示し，type 1 Brugada型心電図へ変化
した（矢印）．
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心肺蘇生を必要とする状況であり，この失神が高
温・痛み・ストレスや起立・体位変換などの誘因を
伴わない，座位から崩れ落ちる失神であったことか
ら，不整脈原性失神が厳密に否定できるかについて
は議論となった．本人・家族に対して十分に説明を
行い，治療方針の相談を行った．父親による心肺蘇
生が行われており，ご家族は当院へ紹介時より ICD
植込みの希望が強い状態であった．ご家族からも，
二度目のイベントに関して致死的状況となることは
許容できないといった発言があり，ICD植込み一次
予防についてガイドライン上 ClassⅡa相当と考え，
若年であること，基礎疾患が Brugada症候群であ
ることから，リードトラブルなどのデメリットも十
分に説明したうえで皮下植込み型除細動器（S-ICD）
植込みを行った．

植込みから 3年間は失神を含む症状および不整脈
イベントを認めずに経過した．S-ICD植込み 3年後
に再度失神を生じ，救急外来を受診された．この際

の S-ICDへのイントロゲーションでは，不整脈イベ
ントおよび治療イベントのいずれも記録は認めな
かった．このときは，日中自動車運転中に失神をき
たしており，信号待ちで停車中ゆっくりと動き出
し，壁に衝突して停車した状態であり，目撃者によ
ると初回失神と異なり，痙攣が生じているようで
あったとのことであった．S-ICDの治療適応範囲外
となる，220 bpm未満の頻脈性不整脈，徐脈性不整
脈および不整脈によらない非心原性失神などの鑑別
については，S-ICDでは心電図記録が残らないこと
から評価が不可能であり，再発性原因不明失神の鑑
別のため，植込み型心電計（ICM）植込みを行った．
S-ICDのリードと干渉しないように，また ICMの
心電図波高が十分とれるように注意をしながら，左
前胸部に植込みを行った（図 4A）．経過観察を継続
したところ，夜間に 3回目の失神をきたした．患者
起動による ICMでの心電図記録が行われ，救急外
来を受診された．救急外来で S-ICDおよび ICMを

A

B Ⅰ

V1

V5

RVa

RVOT

HRA

aVF

図 3
当院におけるアセチルコリン負荷を含む冠
動脈造影検査（A）と電気生理学的検査（B）
A：アセチルコリン負荷を含む冠動脈造影検査では
有意狭窄は認められなかった．
B：VT studyでは 3連期外刺激での VF誘発を認め
た．
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それぞれチェックしたところ，頻脈性・徐脈性不整
脈はいずれも記録されず（図 4B），非心原性失神が
鑑別となった．脳神経内科へ再度コンサルとしたと
ころ，救急外来で緊急の脳波検査が実施され，てん
かん性放電を認めたことから強直間代痙攣発作と診
断され，抗てんかん薬（レベチラセタム）が使用され
た（図 4C）．現時点で失神の再発は認めていない．

Ⅲ．考　　　察

本例は，Brugada症候群における失神の診断とリ
スク層別化，Brugada症候群におけるてんかんの併
存に関して意義深い症例と考えられる．状況および
詳細な病歴聴取から初回失神の診断に至り，失神の
鑑別診断が行われた結果，Naチャネル遮断薬誘発
性有症候性 Brugada症候群を基礎疾患とする失神

と判断された．本例で重要と考えられるのが，初回
失神が Brugada症候群による不整脈原性失神であ
るのか，原因不明失神であるのかという点である．
不整脈原性失神と判断する場合では，誘発試験の結
果にかかわらず，ICD植込みの ClassⅡa適応と判
断される．原因不明失神の場合には，ガイドライン
上は 2連期外刺激以下での VF誘発試験において陽
性であることにより，ICD植込みの ClassⅡa適応
と判断される 1）．Brugada症候群におけるリスク層
別は重要であり，失神既往例では無症候例より 4倍
の致死的イベントリスクがあると報告されてい
る 3）．VT/VF誘発試験の再発性および予後予測に
ついては議論がある．VT/VFの誘発で予後に差が
ない 3）とするものがある一方で，2連期外刺激以下
での VT/VF誘発性が予後に関連すると，本邦 4）お

A

B C

図 4　再発性原因不明失神の鑑別
A：植込み型心電計（矢印）植込みを行った．
B：植込み型心電計では失神時に有意な不整脈イベントは検出されなかった．
C：繰り返し実施された脳波検査でてんかん波（矢印）を認めた．
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よび欧米 5）から報告されている．本例においては 3
連期外刺激による VF誘発となっており，ガイドラ
イン 1）に則って，Brugada症候群のリスク因子の可
能性は高くないと判断される．しかしながら，本例
の失神においては循環虚脱があると判断され，非医
療従事者ではあるものの胸骨圧迫まで実施されてお
り，親族にとっては心臓突然死が回避された印象が
強く，不整脈原性失神の除外が困難である点が治療
上問題となった．

また，てんかんと Brugada症候群とのかかわり
については，Na channelopathyとして以前から報
告されており 6），SCN5A遺伝子変異を示すてんか
んと Brugada症候群の合併および，てんかんと致
死性不整脈の合併に関する報告も散見されてい
る 7）, 8）．本例では，初回失神時にてんかんの併存に
ついて脳神経内科への紹介も行い，十分評価した
が，初回発作の時点で確定診断できず，経過のよう
に皮下植込み型除細動器および植込み型心電計の植
込みを要した．

Ⅳ．結　　　語

失神既往を有する Brugada症候群のリスク評価
および ICDの適応決定について苦慮し，経過中に
Brugada症候群とてんかんの合併の診断に至った症
例について報告した．Brugada症候群における失神
の原因および突然死リスクの評価は，本例のように
容易でない場合も見られるが，個々の症例において

詳細に評価し治療を決定すること，また経過につい
ても十分観察を続けることが重要と考えられた．
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抄　録 	

心電図の日内変動による術前スクリーニング結果の 
変化により，至適センシングベクトルの選択に難渋した
Brugada 症候群の 1例

西崎公貴　石田祐司　佐々木真吾　濱浦奨悟
外山佑一　金城貴彦　伊藤太平　木村正臣
富田泰史

症例はBrugada症候群（BrS）の 20代男性．原因不明失神の既往を有し，電気生理学的検査で心室

細動の誘発性を有することから，植込み型除細動器（ICD）植込み適応として，当科入院となった．

ペーシング適応のない一次予防例であり，皮下 ICD（S-ICD）の適応を検討した．初回スクリーニン

グ（午後に実施）は，左側 primaryベクトルのみが適合した．リード遠位電極を尾側，近位電極を左側

に移動し実施した修正スクリーニングでは，すべてのベクトルで適合が得られ，かつピルシカイニド

負荷試験でも左側全ベクトルで適合が確認された．翌日午前，12誘導心電図で T波の減高が捕捉さ

れたため，再度スクリーニングを実施した．初回スクリーニングの結果と異なり，通常電極位置，修

正電極位置のいずれのスクリーニングにおいても，全ベクトルで適合が得られた．一方，同日午後に

実施した3度目のスクリーニングでは，12誘導心電図で T波が増高し，初回スクリーニングと同様

の結果であった．心電図波形の日内変動を考慮し，修正電極位置で S-ICD植込みを実施し，除細動

テストで初回ショックによる停止が確認された．術後に行ったベクトルの至適化では午前は

alternateベクトルが，午後は secondaryベクトルが選択された．トレッドミル運動負荷試験におけ

る最大心拍数時の至適ベクトルは secondaryベクトルであり，最終設定は secondaryベクトルとし

た．BrSは若年患者が多く，ICD留置が長期間に及ぶことから S-ICDの有用性が期待される．一方，

BrSは心電図波形の日内および日差変動を有するため，心電図変化を考慮した複数回のスクリーニン

グ検査，リード配置の個別至適化を行うことが不適切作動のリスク低減に有用と考えられた．

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝心電図日内変動
⃝皮下植込み型除細動器
⃝リード配置の個別至適化
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抄　録 	

皮下植込み型除細動器植込み後， 
不適切作動を繰り返した Brugada症候群の 1例

毛利崇人　佐藤俊明　前田明子　池脇宏嗣
勝目有美　磯谷亮太　田代身佳　百瀬裕一
野々口紀子　星田京子　冨樫郁子　上田明子
松尾征一郎　副島京子

症例は 45歳男性．失神の既往なく，3親等以内の突然死や Brugada症候群の家族歴を有していな

いが，母および姉妹が SCN5A変異陽性を指摘された．姉は Brugada型心電図が記録され，42歳で

洞不全症候群に対して恒久ペースメーカ植込みを受けていた．健康診断で Coved型 ST上昇を指摘さ

れ精査目的に前医へ入院した．加算心電図陽性，電気生理学的検査では心室細動は誘発されなかった

が，ピルシカイニド負荷後心室細動が誘発された．遺伝子検査では SNC5A変異陽性であり，無症候

性 Brugada症候群と診断された．1次予防目的の植込み型除細動器適応 classⅡ bであり，当院を紹

介され受診した．安静時の心電図スクリーニング検査適合を確認し，胸骨左縁にリードを留置すると

ともに皮下植込み型除細動器の植込みを行い，sensingは primary誘導を選択した．植込み 1ヵ月後

に立位でシャワー中にショック作動があり，当院を受診した．除細動前後の心電図記録から T wave 

oversensingによる不適切作動と診断した．Sensingを Alternate誘導へ変更および運動制限による

対応を行ったが，翌日以降も T wave oversensingによる不適切作動を繰り返した．不適切作動によ

る精神的負荷を考慮し，ショック後のペーシング機能を中止，SMART pass filterを導入し，運動中

の心拍数モニタリングを行うよう指導した．頻度は低下したが，その後も不適切作動を繰り返したた

め，術後 4年の電池消耗に併せて，皮下植込み型除細動器の抜去および経静脈植込み型除細動器の

植込みを行った．以降は，不適切作動なく経過している．Brugada症候群において皮下植込み型除

細動器による不適切作動回避が困難となり，経静脈除細動器の再植込みが必要となった症例につき報

告する．

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝皮下植込み型除細動器
⃝不適切作動

杏林大学医学部付属病院循環器内科
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Case Report of Patient with Brudaga Syndrome Repeated Inappropriate Shock After Implantation of Subcutaneous Implantable Cardioverter 

Defibrillator
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Ⅰ．は じ め に

不 整 脈 原 性 右 室 心 筋 症（arrhythmogenic right 

ventricular cardiomyopathy：ARVC）は若年から致
死性不整脈を発症し，進行性の経過をたどる症例が
存在する．特定の遺伝子と致死性不整脈の関連が報
告されており，突然死予防として皮下植込み型除細
動器（S-ICD）を選択するのか，心室頻拍（ventricular 
tachycardia：VT）に対する薬物療法やアブレーショ
ンの治療戦略をどのように行うかなど，長期的な予
後を見据えた適切な治療選択が重要である．今回，
遺伝子異常を認め，進行性の経過をたどった若年
ARVCの症例を経験したため，報告する．

症　例 �  

進行性の経過をたどり除細動器の選択に苦慮した 
若年不整脈原性右室心筋症の 1例

川瀬　勧 1　上田暢彦 1　宮崎裕一郎 1　若宮輝宜 1

中島健三郎 1　鎌倉　令 1　和田　暢 1　山形研一郎 1

石橋耕平 1　井上優子 1　宮本康二 1　永瀬　聡 1

大野聖子 2　相庭武司 1　草野研吾 1

症例は 18歳女性．14歳時，水泳後に痙攣し，自動体外式除細動器にて心室細

動に対してショック作動し，蘇生された．前医にて不整脈原性右室心筋症と診断さ

れ，二次予防目的だが若年であることに鑑みて，皮下植込み型除細動器（S-ICD）が

選択された．S-ICD植込み 9ヵ月後より，心室頻拍（VT）に対する作動を繰り返し，

心内膜アブレーションを施行された．右室流出路中心に通電を行うも，6種類以上

の期外収縮を認め完全消失には至らず，VTが誘発されないことを確認し，手技を

終了した．15歳時，ビソプロロールの導入を行うも洞性徐脈のため忍容性がなく，

薬物療法強化とショック治療低減目的に，S-ICD抜去および，経静脈植込み型除細

動器植込み術を施行された．術後，アミオダロンの導入を行うも，VTの再発を繰

り返した．進行性の経過をたどり除細動器の選択が悩ましく，遺伝子診断の重要性

を認識した不整脈原性右室心筋症の症例を経験した．

A Case of Juvenile Arrhythmogenic Right Ventricular Cardiomyopathy with a Progressive Course and Struggling with a Choice of the Type 

of Defibrillator

Ken Kawase, Nobuhiko Ueda, Yuichiro Miyazaki, Akinori Wakamiya, Kenzaburo Nakajima, Tsukasa Kamakura, Mitsuru Wada,  

Kenichiro Yamagata, Kohei Ishibashi, Yuko Inoue, Koji Miyamoto, Satoshi Nagase, Ohno Seiko, Takeshi Aiba, Kengo Kusano

Keywords ⃝皮下植込み型除細動器
⃝経静脈植込み型除細動器
⃝不整脈原性右室心筋症
⃝心室頻拍
⃝遺伝子変異

1国立循環器病研究センター心臓血管内科
（〒564-8565　大阪府吹田市岸部新町6番1号）
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Ⅱ．症　　　例

症例：18歳女性．
主訴：労作時呼吸困難，動悸．
既往歴：特記事項なし．
家族歴：兄が検診で心電図異常を指摘（左室肥大と
Q波）．
現病歴：幼少期より競技水泳をしていた．14歳時，
水泳中に痙攣しているところを発見され，自動体外
式除細動器による心室細動に対してショック作動し
蘇生された．前医で ARVCと診断され，二次予防
目的で，S-ICD植込み術を施行された．転居を契機
に，当院に紹介受診した．
現症：身長 166.7 cm，体重 60.0 kg，body mass index 
21.6 kg/m2，血圧 112/64 mmHg，脈拍 58 bpm，呼
吸数 16回/分，胸腹部異常所見なし・末梢冷感な
し・頸静脈怒張・下腿浮腫なし．
胸部 X線像：心 胸 郭 比 56.4 ％，S-ICD植 込 み 後

（図 1A）．心胸郭比 60.4％，経静脈 ICD植込み後
（図 1B）．
心電図所見：洞 調 律， 心 拍 数 83 bpm，Poor R 
progression，Ⅱ Ⅲ aVF/V1～V5 に T波の陰転化と
多源性心室期外収縮を認める（図 1C）．
加算平均心電図：f-QRS 189 ms（normal ≤  120 ms），
Late potential 135 ms（normal ≤ 38 ms），RMS 
Voltage 3μV（normal ≥ 18μV），加算平均心電図
は陽性．
ホルター心電図：総心拍数　81381/日，心室期外
収縮（PVC）10568/日（13.0％）．
胸部 X線像：レントゲンで S-ICDの位置異常はな
かった．
心臓超音波検査：左室拡張末期径 /収縮末期径
39/27 mm，左室駆出率 55～60％，右室拡張末期径
45 mm，右室流出路径 35 mm，三尖弁輪収縮期移
動距離 16.8 mm，右室面積変化率 14％（図 2A，B）．
心臓造影MRI：右室の拡大と広範な遅延造影像が
見られる（図 2C，D）．
血液生化学検査：BNP 88 pg/mL．

右室心内膜心筋生検：間質線維化あり，残存心筋
60％．
ARVCの診断基準：大基準 2項目（右室の広範囲ま
たは局所的な機能および構造異常と再分極異常），
小基準 3項目（組織診断，脱分極，心室性不整脈）に
該当し，確定診断．
その後の経過：S-ICD植込み 8ヵ月後，VTに対す
る S-ICDの シ ョ ッ ク 作 動 を 認 め， ソ タ ロ ー ル
40 mg/日を導入するも，心室期外収縮（premature 
ventricular contractio：PVC）は減少せず，脈拍 30～
40拍 /分程度の洞徐脈となったため，増量は困難で
あった．ソタロール導入後も PVCの改善がなく，カ
テーテルアブレーションを施行した．三尖弁輪から
下壁に low voltage areaを認め，一部では delayed 
potentialを認めた．delayed potentialを認めた三尖
弁輪 7時から下壁基部と下側壁中間部～心尖部に対
して広範に通電を行ったものの，PVCの抑制は困
難であった．

カテーテルアブレーション施行 5ヵ月後，VTに
対する S-ICDのショック作動を認めた．ビソプロ
ロールを導入するも徐脈となるため，薬物療法強化
とショック治療低減目的に，S-ICD抜去し経静脈植
込み型除細動器（TV-ICD）植込みを施行した．心電
図では以前と比較してⅡ，Ⅲ，aVF/V1～V4 の陰性
T波が深くなっていた（図 1D）．経時的な左室収縮
力低下（LVEF 60→ 45％）を認め，原疾患の進行が
考えられた．

TV-ICD植込み 1年 3ヵ月後，VTに対して複数
回の ICD作動を認め，ビソプロロールを増量し，
アミオダロンを導入した．その 9ヵ月後，VTに対
して ICD作動を認め，ビソプロロール 2.5 mgに増
量した．その1年5ヵ月後，VTに対して抗頻拍ペー
シング（anti-tachycardia pacing：ATP）が作動する
も停止せず，ショックにて停止，その後もショック
作動を認めたため，ソタロールと塩化カリウムを導
入した．精査の結果，バセドウ病と診断され，メル
カ ゾ ー ル を 開 始 す る こ と で VTは 抑 制 さ れ た

（図 3）．
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図 1　当院初診時の胸部X線画像（A），TV-ICD導入後の胸部X線画像（B），当院初診時の 12誘導心電図（C），
TV-ICD導入後の 12誘導心電図（D）
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遺伝学的検査：次世代シーケンサを用いた ARVC
関連遺伝子の網羅的遺伝子解析により，PKP2遺伝
子に既報のフレームシフト型の病的バリアント

（c.1725_1728dupGATG，p.Arg577AspfsTer5）を認
めた（図 4）．PKP2 以外の ARVC 関連遺伝子

（TMEM43，DES，DSP，DSG2，DSC2，JUPなど）
には異常を認めなかった．家系解析の結果から，発
端者に認めた PKP2変異は母親にも認められたが，
母親には明らかな異常を認めなかった．

Ⅲ．考　　　察

ARVCは致死性不整脈発症が若年に多いことや
運動負荷との関連性 1）が報告されている．Bhonsale

らは，初発症状が突然死や致死性不整脈の ARVC
の年齢中央値は 23歳と 24歳であるのに対して，
Sustained VTや無症状で発見された症例の年齢中
央値は 36歳と 37歳であり，致死性不整脈での発症
は若年に多いと報告している 1）．

ARVCと遺伝子変異の関連性について，近年多く
の報告がなされている．Corradoらは，International 
Task Force 2010（ITF）診断基準を満たす患者で，
デスモゾーム蛋白の遺伝子変異は 50％程度であり，
その内訳としては PKP2（10～45％），DSP（10～
15％），DSG2（7～10％），DSC2（2％）と報告した．
非デスモゾーム蛋白の遺伝子のうち，TMEM43 
p.P358Lや PLN p.R14delは創始者効果により特定

A

B

C

D

図 2　当院初診時の心エコー短軸像（A），当院初診時の心エコー心尖部四腔
像（B），診断時の心臓造影MRI短軸像（C），診断時の心臓造影MRI長
軸像（D）
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の集団で多く見られることがあるが，非デスモゾー
ム蛋白の遺伝子スクリーニング検査を追加しても，
遺伝子変異の検出率をわずかに増加させるのみとさ
れている 2）．ARVCはこれまで数多くの遺伝子変異
の報告がなされているが，既存の報告の 26の遺伝
子のうち，6遺伝子（PKP2，DSP，DSG2，DSC2，
JUP，TMEM43）のみが，ARVCの原因として確定
的と分類され，DESと PLNの 2つの遺伝子につい
ては，中程度のエビデンスがあったという報告があ
る．残りの 18遺伝子は，他の心血管系疾患との関
与が指摘されているため，鑑別診断を再度行う必要
があるとされている 3）．

PKP2の不整脈リスクに関しては議論が分かれて
いる．欧米からは，PKP2変異の ARVCへの関与
はごく一部であり，関連する遺伝的，環境的リスク
因子と組み合わせてより詳細に理解することが必要
とする報告 4）や，PKP2変異の型によって不整脈リ
スクなどは変わらなかったという報告がある 5）．一
方で，Wadaらにより，日本人は白人と異なる遺伝
的背景が指摘され，日本人では DSG2の missense
変異が最も多いが，PKP2の truncation変異が二番
目に多く，PKP2変異は致死的不整脈の強力な因子

であると報告されている 6）．日本人において PKP2
の truncation変異が見られる場合に，致死性不整脈
のリスクを考慮した治療方針の決定が必要と考えら
れる．本症例では，PKP2の truncation変異のため
ハイリスク例と考えられるが，母親は同じ PKP2
変異を有しているにもかかわらず，ARVC未発症で
あり，やはり遺伝学的要因に加えて後天的な環境要
因なども疾患発症に重要であると考えられた．

PKP2に関して，ARVC診断における重要性や運
動負荷との関連が報告されている．Hungらは，台
湾人を対象に解析を行い，αT-cateninや PKP2の
発現低下が ARVC診断のサロゲートマーカーとな
りうると報告している 7）．運動は ARVCの発症リス
クになりうるとの報告 8）や，PKP2変異などがある
例では運動が心筋症の進行を加速させうるとの報告
がある 9）．さらに，PKP2変異と比較して，DSG2
変異や DSP変異において心不全リスクが高いとい
う報告 10）や，左室優位の心筋症は DSP変異にのみ
認められたという報告もある 11）．このように，診
断やリスクの層別化には，遺伝子型に応じたアプ
ローチも考慮される．

本症例では致死性不整脈に対して S-ICDが導入さ

PKP2変異同定 バセドウ病

図 3　本症例の経過
ARVCの 2次予防症例で若年であることから，S-ICDを選択した．VTへの薬物療法は徐脈のため忍容性なく，心内膜アブレー
ションを施行したが，効果は限定的であった．ショック低減・心房ペーシングの必要性から，TV-ICDに変更した．その後も
VTを繰り返し，PKP2遺伝子変異背景に原疾患の進行が考えられた．

S-1-39心電図　Vol. 42 SUPPL. 1 2022

p35_04a_S_症例-川瀬先生_4c.indd   39 2022/12/14   14:12:05



れ，その後ショック作動低減目的や徐脈のため，
TV-ICDに変更している．また，カテーテルアブ
レーションや薬物療法強化を行うも，VTのコント
ロールに難渋し，経時的な心機能低下を認めてい
る．ARVCにおいて，遺伝子変異を考慮した早期
からの積極的な治療介入が重要であると考えられた．

Ⅳ．結　　　語

本症例は PKP2変異のある ARVCであり，比較
的速い進行性の経過をたどった．PKP2変異がある
場合は，VTコントロールのための薬物療法による
徐脈の悪化や ATPの必要性に鑑みて，TV-ICDを
選択することも一案と考えられた．

A: Control

B: Patient

図 4　PKP2遺伝子変異
正常（A：control）と比較し，本患者（B）では PKP2の 1725番目から 1728番目まで GATGが重複したため，その
後の翻訳にずれが生じ（フレームシフト），5つ目の翻訳コードでストップコドンになり，翻訳が終了する．なお，
家族解析では母に発端者と同様の PKP2変異を認めたが，母は未発症であった．
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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

総　説 �  スポンサードセミナー

J Wave Syndrome：Up to Date

森田　宏 1　浅田早央莉 2　上岡　亮 2　増田拓郎 2　宮本真和 2

川田哲史 2　中川晃志 2　西井伸洋 1　伊藤　浩 2

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
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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〕

・Naチャネル遮断薬誘発タイプ1
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高
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・不整脈原性失神
・自然発生タイプ1Brugada心電図
・男性

不整脈リスク

中低

中高

心電図所見（考慮）

・右側胸部誘導心電図QRS棘波

・後下壁誘導心電図における
早期再分極パターン（J波）

・QRS幅増大

・加算平均心電図による
心室レイトポテンシャル
・運動負荷回復期の前胸部誘導
心電図におけるST上昇
・Tpeak-Tend延長
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・非不整脈原性失神
・EPS（2連期外刺激以下）でのVF誘発
・突然死の家族歴
・SCN5A変異

患者数の比率（log scale）

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
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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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