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Ⅰ．は じ め に

本研究は，本邦における 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す
る．さらに，本研究登録症例のうち，②一次予防目
的で植込み型除細動器（ICD）植込みが行われた
Brugada症候群症例におけるリスク層別化について
検討した．

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心電図所

見を有し，1年以上臨床経過が追跡（平均 106± 64ヵ

原　著 � �事務局報告

Brugada症候群登録患者の経過報告，および一次予防
目的で植込み型除細動器植込みが行われたBrugada症
候群症例におけるリスク層別化の検討
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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，一次予防

目的で植込み型除細動器（ICD）植込みが行われた Brugada症候群症例におけるリ

スク層別化の検討について報告する．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），心室細動既往群で 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．今回，一次予防目的で ICD植込みが行われ

た失神既往の 104例と無症候症例 137例の計 241例の Brugada症候群について

心事故発生とリスク因子を解析した．平均 120ヵ月の経過観察において 17例の

心事故発生を認めた（年間発生率0.7％ /年）．心事故リスク因子の検討では，V2誘

導におけるQRS幅延長が心事故発生の独立したリスク因子であった．

A Progress Report on Patients in the Brugada Syndrome Registry and a Study of Risk Stratification in Patients with Brugada Syndrome 
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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

（心臓突然死および心室細動［VF］）発生の有無につ
いて追跡調査した．内訳は，（1）VF既往群：102症
例（平均追跡期間：89± 70ヵ月），（2）失神既往群：
135症例（平均追跡期間：109± 61ヵ月），（3）無症
候群：301症例（平均追跡期間：110± 61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）．VF既往の
Brugada症候群症例は，無症候症例と比較して心事
故発生が有意に多く発生しており，ICD植込みは必

要である．一方，無症候症例においても少なからず
経過中に心事故が発生しており（9名），失神既往お
よび無症候の Brugada症候群症例については，ICD
植込み適応に関する適切なリスク層別化の必要性が
示唆された．

Ⅲ．�一次予防目的で ICD植込みが行われた
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症候群患者の予後について，VFあるい

は心停止のような心イベント既往のある症例は心臓
突然死のリスクが高いが，心イベントの既往がない
症例，特に無症候症例は比較的良好と考えられてい
る 1）, 2）．しかし，たとえ致死性不整脈の発生率が低
いけれども，一度 VFが発生してしまうと ICDが植
込まれていない場合には心臓突然死を起こしてしま
うリスクを無視することはできない 3）．

図 1　それぞれの Brugada症候群における心事故発生率

カラー図閲覧
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今回本研究登録症例のうち，本研究の登録データ
を基にして一次予防目的で ICD植込みが行われた
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．対象と方法
①対象

2002年 2月から 2015年 12月までに本研究会に登
録され，ICDが植込まれたタイプ 1 Brugada症候群
336例のうち，一次予防目的で ICD植込みが行われ
た 241例（平均年齢 52± 14歳，男性：226例，失神
既往：104例および無症候：137例）の心事故発生率
とリスク因子を検討した（図 2）．
②心事故の定義

心事故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．心事故の定義は
200 bpm以上の多形性心室頻拍もしくは VFの発
生，および心臓突然死とした .

③心事故リスク因子の検討
性別，年齢，心臓突然死の家族歴，心房細動の有

無，失神の既往，加算平均心電図での遅延電位，電
気生理学的検査での VF誘発の有無，V2誘導におけ
る QRS幅延長（＞ 90 ms）の有無，下側壁誘導での J
波増高，自然発生タイプ 1 Brugada心電図所見と
心事故発生の関係を検討した .
④電気生理学的検査におけるプログラム刺激のプロ

トコール
本研究における電気生理学的検査の VF誘発試験

は，下記の統一プロトコールで行われた．
（1） 右室心尖部から初めに施行する．600 msの基

本周期から開始し S3刺激まで行い，続いて
400 msの基本周期で S3刺激まで行う．

（2） 次に右室流出路から，同様に 600 msと 400 ms
の基本周期で S3刺激まで行う．

（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で右室心尖部，右室流出路

図 2　一次予防目的で ICD植込みが行われた Brugada症候群 241例の内訳
241例のうち，17例に心事故発生を認めた．

S-1-5心電図　Vol. 45 SUPPL. 1 2025

p03_04a_S_原著-篠原先生第20回.indd   5 2025/01/20   8:20:50



の順で刺激を行い，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までは 20 mずつ，300 ms以
下では 10 msずつ漸減し，最小連結期は 200 ms
とする．

具体的には，以下の順序で行う．
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：下記のうちどれか一つでも誘発され
た場合，陽性とする．

① VF，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でも臨
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．結果
①臨床経過

一次予防目的で ICD植込みが行われた 241例（失
神既往：104例，無症候：137例）の平均観察期間は
120± 53ヵ月であった．観察期間中の心事故発生は
17例（年間発生率：0.7％ /年）であった（図 2）．
②心事故予測因子の検討

一次予防目的で ICD植込みが行われた 241例に
おいて，各リスク因子との関係を心事故発生の有無
で 2群に分け，比較検討した（表）．心事故（＋）群に
おいて，① V2誘導における QRS幅延長と②自然発
生タイプ 1 Brugada心電図所見を有意に多く認め
た．この 2つの因子は単変量解析において，心事故
発生のリスク因子であった．さらに，多変量解析に
おいて① V2誘導における QRS幅延長は独立したリ
スク因子であった．電気生理学的検査における VF
誘発については，心事故発生の有無で有意な差は認
めなかった．

V2誘導における QRS幅延長有無の 2群間で心事

表　一次予防目的で ICD植込みが行われた Brugada症候群におけるリスク因子と心事故発生の関係
心事故（+） 
（n＝ 17）

心事故（−） 
（n＝ 224） P value Univariate  

P value
Multivariate 

HR 95％CI P value

性別（男性），n（％） 16（94） 210（94） 0.95
年齢（登録時，歳） 47± 12 52± 14 0.10 0.115
心臓突然死の家族歴，n（％） 3（18） 69（31） 0.25
心房細動の有無，n（％） 3（18） 30（13） 0.62
失神の既往，n（％） 9（53） 95（42） 0.40 0.351
遅延電位陽性，n/N（％） 10/12（83） 129/167（77） 0.62 0.578
電気生理学的検査での 
VF誘発，n/N（％）

12/16（75） 185/218（85） 0.30 0.618

V2誘導における QRS幅延長
（＞ 90 ms），n（％）

15（88） 126（59） 0.02＊ 0.010＊ 4.041 1.111-
26.004

0.032＊

下側壁誘導における 
J波増高，n（％）

3（18） 20（9） 0.24 0.327

自然発生タイプ 1  
Brugada心電図，n（％）

14（82） 131（58） 0.04＊ 0.037＊ 1.339 0.776-
10.658

0.136

観察期間（月） 50.4± 45.9 124.9± 49.9 ＜ 0.01＊＊
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故発生のカプランマイヤー解析を行ったところ，V2

誘導における QRS幅延長群は延長していない群と
比較して，有意に心事故発生率が高かった（図 3）．
4．考察

今回，一次予防目的で ICD植込みが行われた失神
既往の 104例と無症候 137例の計 241例の Brugada
症候群について，心事故発生とリスク因子の関係を
解析した．平均 120ヵ月の経過観察において 17例
の心事故発生を認めた（年間発生率：0.7％ /年）．心
事故発生リスク因子の検討では，V2誘導における
QRS幅延長が心事故発生の独立したリスク因子で
あった．一方，電気生理学的検査における VF誘発
については，心事故発生の有無で有意な差は認めな
かった．
① V2誘導における QRS幅延長によるリスク層別化

Brugada症候群患者の突然死予防に関して有効性
が証明された唯一の治療法は，ICD植込みである 4）．
しかし，ICDは不適切なショック，リードの故障，
デバイスの感染など，長期的には合併症の有病率が
高いことが示唆されている 5）．VFおよび心停止の
既往がない Brugada症候群患者においては発生す

る心事故が少ないため，適切にそのリスク層別化を
行うことは一般に困難である．Subramanianら 6）

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
心電図，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．さらに，Sieiraら 7）は長期
追跡調査を行い，自然発生のタイプ 1 Brugada心
電図，心臓突然死の家族歴，電気生理学的検査にお
ける誘発性，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．

我々の知る限り，本研究は Brugada症候群に関
する大規模臨床研究において，一次予防目的で ICD
植込みが行われた Brugada症候群患者における心
事故発生のリスク層別化に V2誘導における QRS幅
延長所見の有用性を示した最初の研究である．
②電気生理学的検査による VF誘発性の検討の意義

これまでの研究では，Brugada症候群患者におけ

カラー図閲覧
図 3　一次予防目的で ICD植込みが行われた Brugada症

候群において，V2誘導における QRS幅延長有無に
よる心事故発生率

カプランマイヤー解析において，V2誘導における QRS幅延長あり
群は心事故を有意に多く発生した．
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る電気生理学的検査の予後予測に関して相反する結
果が示されている 1）, 8）～10）．一部の研究では電気生理
学的検査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おり 9），Brugada
症候群症例に電気生理学的検査を行うことは ICD植
込み適応を決定することに有用であるとしている．
一方，PRELUDE研究 10）では，電気生理学的検査に
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．また，FINGERレジスト
リ研究 1）においても，多変量解析で無症候性 Brugada
症候群症例の電気生理学的検査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．本
研究においては，後者の研究報告と同様に，電気生
理学的検査における VF誘発については，心事故発
生の有無で有意な差は認めなかった．しかし，電気
生理学的検査は高い陰性的中率を有していることか
ら，今回の我々の結果から，その有用性を決して否
定するものではない．Brugada症候群患者における
リスク層別化において，電気生理学的検査を今後ど
のように活用するかについては，さらなる検討が必
要である．
③ VFおよび心停止の既往がない Brugada症候群患

者におけるリスク層別化の重要性
本研究において，一次予防目的で ICD植込みが

行われた Brugada症候群患者における心事故発生
率は稀であった（0.7％ /年）．心事故発生が突然死
を引き起こすことから，VFおよび心停止の既往が
ない Brugada症候群患者の心事故発生リスクを過
小評価することがあってはならない．Viskinら 11）

は，ICD植込み術はときに重篤な合併症が起こすこ
とから，必要な患者には皮下植込み型 ICDの活用
やキニジンなどの薬物治療による代用療法を提案し
ている．心事故発生率が稀な症例における長期間の
不整脈発生リスクを適切に推定することは容易では
なく，VFおよび心停止の既往がない Brugada症候
群症例のリスク層別化には，さらに多くの症例に対
して長期間の観察を行って検討する必要がある．

5．結論
本研究では，VFあるいは心停止の既往がなく，

一次予防目的で ICD植込みが行われた Brugada症
候群において，V2誘導における QRS幅延長の有無
がリスク評価に有用であることが示唆された．
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Ⅰ．背　　　景

先天性 QT延長症候群（congenital  long QT 
syndrome：先天性 LQTS）は，QT時間の延長と
torsade de pointes（TdP）などの多形性心室頻拍を
認め，失神や突然死を引き起こす症候群である 1）．

症　例 � � IVF（ブルガダ型心電図，QT延長症候群を含む）一次予防目的のデバイス植込み患者における� 長期予後（10年以上）～生存率，ICD作動とデバイストラブルについて～

徐脈を契機に植込み型除細動器（ICD）治療を行い，適切
作動により救命された先天性QT延長症候群（LQT3）の
1例

柳生圭士郎 1　荻ノ沢泰司 1　中村勇輝 1　石井望務 1

宮本太郎 1　林　克英 2　大江学治 1　河野律子 2

片岡雅晴 1　安部治彦 3

36歳女性．先天性QT延長症候の家族歴があり，若年時より動悸症状を認めた．

Basedow病のため X−1年 10月に甲状腺全摘術を施行され，術後より続発性甲状

腺機能低下のコントロールは不良であった．ふらつき症状が増悪し精査目的に X年

3月に入院となり，モニター心電図で洞停止による頻回なポーズを認めた（最大12

秒）．電気生理学的検査で房室伝導能は概ね正常だが，心房閾値は10 Vでもペーシ

ング不全であった．自律神経の影響による二次性洞機能不全と診断したが，頻回に

ふらつきを自覚し有症候性徐脈と診断されペースメーカ植込みを検討した．一方，

動悸の病歴からは致死性不整脈も疑われ，最終的に植込み型除細動器（ICD）植込みを

行った（当時のガイドラインにおける推奨度はClassⅡb）．心房リードは閾値不良

のためICDはVVIで植込みを施行した．術後の遺伝子検索にてLQT3と診断された．

X＋ 1年 11月の勤務中に突然意識消失し，頻拍周期330 msecの心室頻拍から心

室細動となり ICDの適切作動が確認された．β遮断薬投与を開始し，その後10年

間 ICD作動なく経過した．LQT3は LQT1/2に比べ生涯心イベント発症率は低い

が，致死的心イベント発症率は高いとされる．本症例は，LQTの濃厚な家族歴が

あったこと，ペースメーカ植込みの適応があったことから ICD植込みを選択し奏

功した．一次予防目的の ICD植込みが救命に有効であった症例を報告する．

Appropriate Shock Therapy with Implantable Cardioverter-defibrillator for Primary Prevention of a Sick Sinus Syndrome Patient with 

Congenital Long QT Syndrome
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本疾患は臨床診断がついた患者の半数以上で原因遺
伝子上に変異が同定され，遺伝子型と臨床所見との
関連（genotype-phenotype correlation）の詳細な検
討がなされている 1）．無治療の場合は 40歳までに
半数以上の患者で心イベントが発生し，初回イベン
トとして突然死あるいは心停止を認める例も，5％
未満だが存在する．今回，洞不全を契機に先天性
LQTSと診断され，遺伝子診断で LQT3と診断され
た女性が一次予防目的に植込み型除細動器（ICD）植
込みを施行し，適切作動により救命された症例を経
験したため報告する．

Ⅱ．症　　　例

36歳女性．
現病歴：幼少期から短時間の胸部違和感があり，

20歳前後には短時間の動悸を自覚していたが，失
神の既往はなく，健康診断で QT延長を指摘され経
過観察されていた．30歳時に Basedow病と診断さ
れ内服加療を開始するも，甲状腺機能のコントロー
ルは不良で機能亢進と低下を繰り返し，しばしば動
悸を自覚していた．35歳時に甲状腺全摘術を施行
され，術後甲状腺機能低下に対しレボチロキシンが
開始されたが，甲状腺機能低下状態が遷延した．同
時期よりふらつきを頻繁に自覚し，定期受診時に徐

A B

C

図 1　12誘導心電図
A：洞調律，第 4肋間．QTc 580 msec，B：第 3肋間，C：入院時モニター心電図．最大 5.1 secの pause．
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脈と QT延長を指摘された．また，仕事中にしばし
ば動悸を伴う失神前駆症状が出現するようになり，
症状は過労の際に繰り返した．QT時間は甲状腺全
摘術前後で変化はなかったが，先天性 LQTSの家
族歴があることから 36歳時に精査目的に当科入院
となった．
家族歴： 母 は LQTS， 兄 は LQTSに 加 え typeⅠ
Brugada型心電図を指摘．突然死の家族歴はない．
職業は看護師．
入院時現症：血圧 106/63 mmHg，脈拍数 40 bpm

（整）で，心音に特記すべき異常はなし．下肢に non-
pitting edemaを認める．内服はレボチロキシン
150 mcg/日を継続していた．
入院時検査成績：血液検査では TSH 58.1μIU/ml，
FT4 0.12 ng/dlと甲状腺機能低下状態を認めるが，

その他電解質を含め，特記すべき異常所見はなし．
胸部単純写真：CTR 60％，肺うっ血なく肋横隔膜角
は鋭．
12誘導心電図： 洞 性 徐 脈，HR 42 bpm，QTc 

580 msecと QT延長を認め，高位肋間で saddle-back
型 ST上昇を認めた（図 1A，B）．
経胸壁心エコー図検査：心機能は正常で壁運動異常
なし．
Holter心電図：総心拍数 50921拍 /日（心拍数 36～
42拍 /分，最大 R-R間隔 5.0秒のポーズを認め，洞
停止に伴う 2～4秒のポーズが頻発していた．入院
後のモニター心電図でも最大 12秒のポーズが捕捉
された（図 1C）．
電気生理学的検査（EPS）：洞停止かつ接合部補充調
律を認め，右房内の複数の個所では，10 Vでもペー

A B

C

図 2　　電気生理学的検査
A：洞停止を伴う接合部調律．
B：冠静脈洞ペーシング下．Ap 60 ppmで QT 550 msec．
C：高位右房ペーシングでは右房内のすべての領域において 10 Vで心房捕捉されず．
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シング不全であった．房室伝導時間の延長は認めな
かった．冠静脈洞入口部でのみ心房ペーシング可能
で，60 ppmでペーシング下でも QT 550 msecと QT
延長を認めた．EPS時の心内心電図所見を図2に示
す．

現病歴から Schwartzスコアを算定すると 4.5点
（QT≧ 480 msec，年齢不相応の徐脈，確実な先天
性 LQTSの家族歴）と診断確実に相当することから
洞不全症候群，先天性 QT延長症候群と診断した．
洞不全症候群に関しては甲状腺機能低下の関与も疑
われたが，経過からそのコントロールは不良であ
り，また頻繁に心停止を繰り返すため，ペースメー
カ植込み適応と判断した．心房閾値は右房全体で不
良で，心房リード留置は困難と判断し，single 
chamberでの植込みを行うこととした．一方で心室
不整脈は捕捉されなかったが，動悸症状の存在と先
天性 LQTSの濃厚な家族歴から ICD植込みを行った

（当時のガイドライン 2）では植込み時点で classⅡb
適応）．退院後の遺伝子検査で SCN5A；E1785K変
異を指摘され，LQT3と確定診断した．

その後レボチロキシン内服が継続されエピソード
なく経過したが，植込み 1年後の 37歳時，勤務中

に意識消失し，地面に倒れ痙攣しているところを発
見された．同僚が接触した際には意識は回復してお
り，救急隊到着時は意識清明で，本人に失神前後の
記憶はなく，当院搬入時も意識は清明で，後頭部に
3× 3 cm大の血腫を認める以外に明らかな神経学
的異常は認めなかった．血液検査では軽度の低 K
血症のほかに明らかな異常はなく，甲状腺機能もお
おむね正常であった．ICDを interrogateしたとこ
ろ，エピソードに一致して VFを認め，ICDの適切
作動により停止していた（図 3）．一方，病歴からは
過労の状態で労作中に発作を認めたことから，交感
神経の関与が疑われた．入院後よりβ遮断薬を増量
し血清 Kを補正，経過観察後に自宅退院となった
が，その後 10年間，不整脈発作なく経過している．

Ⅲ．考　　　察

先天性 LQTSの臨床診断には古くから Schwartz
のリスクスコアが用いられている 3）．本症例は病歴
のみで Schwartzスコア 4.5点と診断確実に相当し，
その後の遺伝子検査により SCN5A E1784K変異が
指摘され，LQT3と診断された．本患者の診断を契
機に家族に遺伝子検査を行ったところ，母および次

図 3　ICD作動時波形
CL 350 msecの VTから VFに移行し，35 J shockで停止．
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兄に同遺伝子変異を認めた．最終的な家系図を図 4
に示す．

LQT3の原因遺伝子である SCN5Aは心臓 Naチャ
ネル電流（Ina）を生じる Nav1.5のαサブユニットを
コードし，本来活動電位第 0相の脱分極に寄与する
が，LQT3の変異 Naチャネルでは不活性化が不十分
で遅延性の INa が生じることで QT延長をきたす．
特に本症例で指摘された E1784K変異では Nav1.5
機能亢進型および機能低下型の双方の特徴をもつこ
とで知られ 4），本症例においても家系内に LQTSの
表現型と Brugada症候群の表現型の双方の特徴を持
つ患者が存在した．同時に，この遺伝子異常は洞不
全症候群を含む様々な表現型を呈することが報告さ
れており 4），本症例の各所見は同遺伝子変異による
ものと判断した．

本症例で見られた心房閾値の上昇に関しては，本
遺伝子変異に関する報告はないが，他部位の SCN5A
遺伝子変異に伴い心房閾値に異常をきたした例は過
去に複数の報告があり5），その影響は否定できなかっ
た．また，本患者では甲状腺機能低下が背景にある
が，SCN5A遺伝子変異のある女性が甲状腺機能低
下を契機に洞不全症候群を発症し，甲状腺機能回復
後も洞機能不全が残存した報告もあることから 6），

最終的には SCN5A遺伝子変異と甲状腺機能低下の
合併により心房静止および心房閾値異常を呈したと
考えられる．

また，本患者では V1，V2誘導において typeⅡの
saddle-back型 ST上昇も指摘されており，上記の
特徴から本疾患における VFが LQTSによるものか
Brugada症候群によるものかは議論の分かれる点で
ある．しかしながら，女性かつ高ストレス状態でイ
ベントが起きたことから，交感神経の関与が疑われ
ること，EPS時を含めて coved型心電図が捕捉され
ていないこと，LQT3が初回発作で致死的不整脈を
起こしうるとの背景から，本症例の VFは LQTSに
よるものと判断した．

LQT3では LQT1/2に比べて生涯心イベント発症
率は低いが，致死的心イベント発症率はこれらに比
べて高いとされており 7），本患者も ICD植込みがな
されていなかった場合は致命的な転機を辿った可能
性が高い．過去の研究では LQT3はその 45％が無
症状で ICD植込みされており，特に高リスクの全
患者群では 7年以内に 70％が適切作動したとの報告
がある 8）．若年者に対する適応はリスクとベネフィッ
トを正しく評価して決定すべきだが，本症例では濃
厚な家族歴がある一方で，徐脈の背景からβ遮断薬

図 4　遺伝子診断後の家系図
母，次兄に SCN5A E1784K変異を認める．
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の導入は困難で，β遮断薬の有効性によって ICDの
適応を判断する現在のガイドライン 9）においても，
本症例の ICD適応は classⅡbである．現在では
LQT3では女性におけるβ遮断薬治療が有効である
ことが示されているが 10），当時のガイドライン 2）で
は LQT3に対するβ遮断薬は無効とされ，作動前に
内服はなされておらず，同時に徐脈を合併している
ことから，ICD植込み前にその導入は難しかった．
一般的に TdPや失神の既往・突然死の家族歴がな
く，β遮断薬の試みられていない先天性 LQTSに
対する ICDの適応はないが，徐脈を伴う無症候例
に対してペースメーカと ICDのどちらを選択する
かに定まった見解はない．本症例は徐脈に対して
ペースメーカの classⅠ適応であり，LQT3では徐
脈が VFの triggerとなるためペーシング治療が有
効 11）であることから，デバイス植込みの適応は十
分にあった．最終的に ICDのベネフィットが勝る
と判断し ICDを選択したが，現行の本邦における
ガイドライン 12）においても，β遮断薬投与による
徐脈に対し ICDが小型化したことにより ICDを使
用する場合が多いと記載されている．本症例のよう
に植込み後に TdPをきたす症例が存在することを
念頭に置くと，症例を選んで ICD植込みを行うの
は妥当な選択であり，その結果，突然死を防ぐこと
ができたといえる．

ICD作動を契機にβ遮断薬は増量され，以降発作
なく経過していることから，β遮断薬は奏功してい
るものと考えられるが，本症例のように先天性
LQTSが強く疑われ，かつ徐脈のためβ遮断薬導入
が困難な症例では，一次予防目的の ICD植込みが
致死的心イベントを回避する選択肢となる可能性が
あると考えた．

Ⅳ．結　　　語

LQT3に甲状腺機能低下症を合併し洞不全症候群
をきたした女性に対し一次予防 ICD植込みを行い，
適切作動により救命できた 1例を経験した．本症例
は 1回の作動のみでその後 10年間心イベントなく経

過した．LQTの遺伝子型も方針決定に影響し，変異
部位によっては修飾因子の存在により多様な表現型
を来すこと，ハイリスク患者では診断後早い段階で
心イベントを起こしうることに留意すべきである．
特に若年者に対する適応はリスクとベネフィットを
正しく評価して決定すべきだが，ベネフィットが勝
ると判断された場合は適切に ICD植込みを行うこと
が，突然死を予防するうえで重要であると考えた．
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抄　録 	 	 IVF（ブルガダ型心電図，QT延長症候群を含む）一次予防目的のデバイス植込み患者における	 長期予後（10年以上）～生存率，ICD作動とデバイストラブルについて～

デバイス植込み後 Brugada症候群の 
意識消失イベントの特徴と原因

浅田早央莉　森田　宏　水野智文　増田拓郎
上岡　亮　宮本真和　川田哲史　中川晃志
西井伸洋　中村一文　伊藤　浩

【背景】Brugada症候群（BrS）は心臓突然死と関連し，ハイリスク症例には植込み型除細動器（ICD）が

推奨される．一方で，BrSの患者に，神経調節性失神（NMS），てんかんの合併も報告されており，

これらによる意識消失は良性とされる．ICD植込み後の意識消失イベント詳細はこれまで報告がな

い．【方法】ICD植込みを行った BrS患者 112人（男性：111人，平均年齢 47歳）を植込み時の症状

別に，無症候 35人・原因不明失神 46人（一次予防），心室細動（VF）既往 31人（二次予防）の 3群に

分け，追跡期間中の再発性失神とその要因について後ろ向きに分析した．【結果】平均追跡期間 12.2

年で，41人（37％）に植込み後の失神を生じた．失神の原因は，不整脈性失神 35人，非心原性意識

消失 7人（NMS 3人，てんかん 4人）であり，1人は初回発作と類似した不整脈性失神と初回発作と

は異なる非心原性意識消失（NMS）が overlapしていた．不整脈性失神は，無症候 5人，原因不明失

神 14人，VF既往 16人に認め，VF既往が最も強力なリスク因子だった．一方，初回発作と類似し

た非心原性意識消失は，原因不明失神で 6人に生じ，2人は NMS，4人はてんかんであった（図 1）1）．

最終的にてんかんと診断された患者は，ほとんどが，休息中や睡眠中に意識喪失を経験し，意識喪失

発作後の初診時の脳波検査では正常であった．【結論】今回の検討では，原因不明失神の 13％に，

ICD植込み後に非心原性意識消失を生じていた．詳細な病歴聴取による正確な失神の分類がリスク層

別化に重要であるが，失神の原因が特にてんかんである場合には，判別が困難な例も見られた．ICD

植込み後の反復する意識消失を認める場合，てんかんを鑑別診断として考慮し，さらなる神経学的評

価を行うことが重要と考えられた．

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝意識消失
⃝植込み型除細動器
⃝てんかん
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図 1　ICD植込み時の症状に基づいた ICD植込み後の意識消失エピソード

カラー図閲覧

図 2　ICD植込み時に原因不明の失神があった患者群における，不整脈性失神 
および非不整脈性意識消失に関する生存曲線

非不整脈性意識消失の生存曲線は，不整脈性失神の曲線より緩やかな傾斜を示している．意
識消失の原因を確認するためには，長期的なフォローアップが必要であることが示唆される．

〔文献 1より引用〕 カラー図閲覧
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Ⅰ．は じ め に

Brugada症候群による突然死（SCD）の一次予防目
的には，経静脈的植込み型除細動器（TV-ICD）が用
いられてきた．若年での植込みで長期間の留置とな
るため，リード断線やデバイス感染などのデバイス
関連合併症を起こすことが報告されている 1）．一

原　著 � � IVF（ブルガダ型心電図，QT延長症候群を含む）一次予防目的のデバイス植込み患者における� 長期予後（10年以上）～生存率，ICD作動とデバイストラブルについて～

本邦におけるガイドライン改訂に伴う植込み型除細動器植
込み適応の変化を踏まえたBrugada症候群への一次予防目
的の植込み型除細動器植込み後の長期フォローアップ結果

水沼吉章　北條林太郎　本間正直　横関文弥
三浦麻利衣　砂川昌隆　津野　航　佐々木高史
山岡広一郎　鯨岡裕史　新井智之　吉田精孝
笠野健介　髙橋正雄　土山高明　深水誠二

Brugada症候群による突然死の一次予防目的では，植込み時に植込み型除細動

器（ICD）適応とされたが，現行のガイドラインでは適応外となる症例が存在する．

Brugada症候群の一次予防として経静脈的植込み型除細動器（TV-ICD）と皮下植込

み型除細動器（S-ICD）の植込みを行った患者における長期フォローアップの結果を

検討すること，ガイドラインの改訂に伴う Brugada症候群の一次予防目的の ICD

植込み class分類の変化とそれぞれの患者群の ICDの適切作動，不適切作動につい

て検討することを目的とした．Brugada症候群への突然死への一次予防目的に

ICD植込みが行われた66例を対象とした．総数66例のうち，TV-ICD群は 59例，

S-ICD群は 7例であった．長期フォローアップの結果は，適切作動については TV-

ICD群で 3例（5.1％）認められ，デバイス関連合併症については TV-ICD群のみで

認められた．ガイドライン改訂により適応外になる患者が一定数認められた．適切

作動があった 3例は class分類変更はなかったが，不適切ショック作動を生じた

13例は適応外に変更となった患者を認めた．ガイドラインの改訂に伴い，一次予

防の適応外になった Brugada症候群患者においては，ICD治療の継続について議

論の余地があると考えられた．

Transition of Guideline and Long-term Follow-up Study in Patients with Brugada Syndrome and Implantable Cardioverter Defibrillators 

Implantation for Primary Prevention of Sudden Cardiac Death

Yoshiaki Mizunuma, Rintaro Hojo, Masanao Homma, Fumiya Yokozeki, Marie Miura, Masataka Sunagawa, Wataru Tsuno, Takafumi Sasaki, 
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方，皮下植込み型除細動器（S-ICD）が 2016年より本
邦でも承認され，デバイス関連合併症が減少する可
能性が示唆されている．また，両デバイス共に不適
切作動の減少は解決すべき課題である．

Brugada症候群の一次予防目的の ICD植込み適
応に関しては，2007年ガイドライン「日本循環器学
会（JCS）ガイドライン 2007」から 2018年ガイドライ
ン「遺 伝 性 不 整 脈の診 療に関するガイドライン 
2017」2）の改訂に伴い，植込みに必要な条件が厳格
化された（表 1）．これにより，植込み時に ICD適
応とされたが，現行のガイドラインでは適応外とな
る症例が一定数いるのが現状であり，それらの症例
の ICD作動に関する詳細な報告は少ない．

Ⅱ．目　　　的

本研究は，当院で Brugada症候群の一次予防と
して TV-ICDと S-ICDの植込みを行った患者におけ
る ICD作動およびデバイス関連合併症に関する長
期フォローアップについて，また，ガイドラインの
改訂に伴う Brugada症候群の一次予防目的の ICD
植込み class分類の変化と，それぞれの患者群の
ICDの適切作動，不適切作動について検討すること
を目的とする．

Ⅲ．方　　　法

1．患者選択と診断基準
1999年 1月 か ら 2021年 12月 ま で に， 当 院 で

Brugada症候群患者における SCDの一次予防目的
に ICD植込みを行われた 66例を対象とした単施設
後ろ向き研究を行った．2016年からは，術前のス
クリーニング検査にて 1誘導以上使用可能であり，
ペーシング機能が不要と判断した場合は，TV-ICD
ではなく S-ICDを選択して植込みを行った．適切作
動と不適切作動を含む植込み後のデバイス関連合併
症や，リコール ICD，リコールリードの数を測定
した．また，1999年 1月から 2018年 5月の JCSガ
イドライン改訂までに，Brugada症候群の一次予防
目的に ICD植込みを行った 59例の患者について検
討した．ICD植込み時の class分類（2007年以前の
ICD植込み患者は 2007年ガイドラインの class分類
を適応）と現時点のガイドライン（「遺伝性不整脈の
診療に関するガイドライン 2017」）の class分類の変
化と，それぞれの患者群における ICD適切作動や，
重篤な植込み関連合併症である不適切作動について
検討した（図 1）．本研究における Brugada症候群
の診断基準としては，2002年に発表された Brugada
症候群のコンセンサスレポートの診断基準を用い

表 1　2007年，2018年における日本循環器学会（JCS）ガイドラインにおける
Brugada症候群への一次予防目的の植込み型除細動器（ICD）植込み適応

2007 JCSガイドライン 2018 JCSガイドライン
ClassⅡa ・ タイプ 1心電図（薬剤負荷・1肋間以

上の心電図記録で認めたものを含む）
を有する症例で 2つ以上の失神 /突
然死の家族歴 /VFの誘発．

・ 自然発生タイプ 1心電図で不整脈原
性失神あるいは夜間の苦悶様呼吸を
有する症例

・ 自然発生タイプ 1心電図と原因不明
の失神があり 2連期外刺激以下のプ
ログラム心室刺激で VFが誘発される
症例．

ClassⅡb ・ タイプ 1心電図（薬剤負荷・1肋間以
上の心電図記録で認めたものを含む）
を有する症例で 1つの失神 /突然死
の家族歴 /VFの誘発．

・ 自然発生タイプ 1心電図で無症候性
であっても考慮すべきその他の臨床
所見（年齢，性別，家族歴など），そ
の他の心電図異常所見（J波など），あ
るいは SCN5A遺伝子変異を有し，2
連期外刺激以下のプログラム心室刺
激で VFが誘発される症例．
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た 3）．Brugada症候群の診断基準としては，1つ以
上の V1～V3誘導に自然発生タイプ 1心電図が出現
する場合，もしくはタイプ 2とタイプ 3（saddle 
back型）心電図で薬物負荷によりタイプ 1心電図に
変化する場合で，心室細動（VF），多形性心室頻拍，
突然死の家族歴（45歳未満），家族における coved
型心電図，電気生理学的誘発性の VF，失神，夜間
の興奮性呼吸のうち 1つ以上を有する場合とした．

ガイドラインの class適応については，2007年以
前は JCSガイドライン 2007を適用し，classⅡaは
Brugada型心電図 coved型（薬剤負荷・1肋間以上
の心電図記録で認めたものを含む）を有する症例で
失神 /突然死の家族歴 /VFの誘発のうち 2つ以上
有するもの，classⅡbは Brugada型心電図 coved
型（薬剤負荷・1肋間以上の心電図記録で認めたも
のを含む）を有する症例で失神，突然死の家族歴，
VFの誘発のうち 1つを有するものとした．2018年
ガイドライン改訂以降からは，classⅡaは①自然発
生タイプ 1心電図で不整脈原性失神あるいは夜間の
苦悶様呼吸を有する症例，もしくは②自然発生タイ
プ 1心電図と原因不明の失神があり，2連期外刺激
以下のプログラム心室刺激で VFが誘発される症例
とした．classⅡbは自然発生タイプ 1心電図で無症

候性であっても，考慮すべきその他の臨床所見（年
齢，性別，家族歴など）やその他の心電図異常所見

（J波など），あるいは SCN5A遺伝子変異を有し，2
連期外刺激以下のプログラム心室刺激で VFが誘発
される症例とした．
2．フォローアップと不整脈イベント

患者は 3ヵ月から 6ヵ月毎の定期外来および作動
時の受診で ICDチェックを行い，不整脈イベント
を検出した．
3．統計分析

すべての統計解析は，R（The R Foundation for 
Statistical Computing，Vienna，Austria）のグラフィ
カル・ユーザー・インターフェースである EZR（自
治医科大学附属埼玉医療センター，日本）を用いて
行った．連続変数についてはスチューデントの t検
定，名義変数については Fisherの正確検定を用い
て検定した．

Ⅳ．結　　　果

1．患者背景と全体のイベント発生率
総数 66例のうち，TV-ICD群は 59例，S-ICD群

は 7例であった．患者背景にはフォローアップ期間
は TV-ICD群が長期間であったが，それ以外に 2群

図 1　当院における植込み型除細動器（ICD）植込み後の長期フォローアップ群の振り分けのフローチャート
と 2018年日本循環器学会（JCS）ガイドラインの改訂前の患者群のフローチャート

JCS：日本循環器学会（Japanese Circulation Society），TV-ICD：経静脈的植込み型除細動器，S-ICD：皮下植込み型除細動器
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間に有意差は認められなかった（表 2）．長期フォ
ローアップの結果としては，TV-ICD群では平均フォ
ローアップ期間 155.2ヵ月で VFへの適切作動につ
いては TV-ICD群で 3例（5.1％），年率 0.2％認めら
れ，適切作動までの平均月数は 20.1ヵ月であった．
S-ICD群では平均フォローアップ期間 38.2ヵ月にお
いて，適切作動は認められなかった．また，デバイ
ス関連合併症については，TV-ICD群では不適切
ショック作動 13例（22.0％），不適切 antitachycardia 
pacing（ATP）2例（3.4％），リード機能不全 11例

（18.6％），リコールリード（Sprint Fidelis 4例），感
染 4例（6.8％），血腫 1例（1.7％），気胸 1例（1.7％），
上大静脈症候群 1例（1.7％），ICD本体のリコール 1
例（St. Jude Medical，fortify Assura）（1.7％）などが
認められた（表 3）．
2．2018年ガイドライン以前の ICD植込みの患者

群の class分類の再定義
2018年 5月以前に ICD植込みを行った総数 59例

の患者は，植込み時の 2007年 JCSガイドラインで
は classⅡaが 35例，classⅡbが 23例，classⅢ が 1
例であったが，2018年 JCSガイドラインで適応の
再定義を行うと，classⅡaが 20例，classⅡbが 19例，
classⅢが 20例と適応外になった患者が大幅に増加

した．新たに現行の 2018年 JCSガイドラインで
classⅢとなった 19例は，classⅡaが 7例，classⅡb
が 12例であり，その内訳は 2例が自然発生タイプ 1
心電図を有したが，2連期外刺激以上のプログラム
心室刺激での VF誘発を要し，その他の危険因子を
認めず適応外となった．大多数の 17例は自然発生
タイプ 1心電図を認めず，薬物負荷でのタイプ 1心
電図の出現があり，危険因子や VF誘発も認めてい
たが，自然発生タイプ 1心電図の条件を満たさず適
応外となった．

また，VFを起こし適切なショック作動を受けた
3例は日本循環器学会ガイドラインでの class分類
変更がなく，それぞれ classⅡaが 2例，classⅡbが
1例のままで推移した（図 2）．また，不適切ショッ
ク作動を受けた患者は，TV-ICD群で総数 13例認
められ，2007年ガイドラインにおいては classⅡa
が 8例，classⅡbが 5例，classⅢが 0例であったが，
2018年ガイドラインにおいては classⅡaが 5例，
classⅡbが 4例，classⅢが 4例となり，不適切ショッ
ク作動患者はガイドライン改訂により適応外に変更
となった患者が増加した（図 3）．不適切作動の原因
の内訳は，心房細動や心房粗動など上室不整脈が
10例，洞性頻脈が1例，T wave over sensingが1例，

表 2　植込み型除細動器（TV-ICD）群および皮下植込み型除細動器（S-ICD）群の患者背景
TV-ICD（n＝ 59） S-ICD（n＝ 7） P Value

植込み時年齢（歳） 51.6± 13.7 41.3± 13.3 0.064
男性（％） 56（94.9％） 7（100％） 1
フォローアップ期間（月） 155.2± 67.5 38.2± 21.0 ＜ 0.001
失神（％） 18（30.5％） 2（28.6％） 1
自然発生タイプ 1心電図（％） 35（59.3％） 5（71.5％） 0.695
薬剤誘発性タイプ 1心電図（％） 24（40.7％） 2（28.6％） 0.695
突然死の家族歴（％） 24（40.7％） 3（42.9％） 1
心室遅延電位陽性（％） 49（83.1％） 4（57.1％） 0.131
冠攣縮性狭心症（％） 10（16.9％） 0 0.584
徐脈性不整脈（％） 2（3.4％） 1（14.3％） 0.290
左室駆出率（％） 64.9± 6.85 70.9± 5.9 0.036
心房細動（％） 10（16.9％） 2（28.6％） 0.602
発作性上室性頻拍（％） 6（10.2％） 0 1
心室頻拍（％） 1（1.7％） 0 1
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表 3　長期フォローアップの結果（適切作動，不適切作動，デバイス関連合併症，リコール機種等）
TV-ICD（n＝ 59） S-ICD（n＝ 7） P value

適切作動（％） 3（5.1％） 0 1
適切作動までの期間（月） 20.1± 5.0 ― ―
不適切ショック作動（％） 13（22.0％） 0 0.329
不適切 ATP作動（％） 2（3.4％） ― ―
感染（％） 4（6.8％） 0 1
血腫（％） 1（1.7％） 0 1
気胸（％） 1（1.7％） 0 1
上大静脈症候群（％） 1（1.7％） 0 1
リード機能不全（％） 11（18.6％） 0 0.591
リコールリード（Sprint Fidelis）
 （Riata）

4（6.8％）
0（0％）

― ―

ICD→ S-ICDへの交換（％） 3（5.1％） ― ―
リコール ICD（％）

（St. Jude Medical，fortify Assura）
1（1.7％） ― ―

2007 JCSガイドライン

classⅡa classⅡb class Ⅲ classⅡa classⅡb class Ⅲ

n＝23

2018 JCSガイドライン

n＝20n＝35

n＝1

n＝19

n＝20

患者1

患者2
患者3

患者1

患者2

患者3

図 2　2018年 5月以前に植込みを行った患者群の日本循環器学会（JCS）ガイドラ
イン改訂に伴う class分類の変遷と適切作動患者の変化

1999年 1月から 2018年 5月のガイドライン改訂までの植込み型除細動器（ICD）植込み時の class
分類（2007年以前の ICD植込み患者は日本循環器学会（JCS）ガイドライン 2007の class分類を適
応）と現時点のガイドライン（「遺伝性不整脈の診療に関するガイドライン 2017」）の class分類の変
化と，心室細動（VF）への適切作動患者の class分類の変化を確認した．2018年の JCSガイドライ
ン改訂に伴い，classⅢに変更となった人数は増加した．VFへの適切作動患者 3名は患者 1，患者
2がそれぞれ classⅡa，患者 3が classⅡbで class分類の変化は認められなかった．
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リード機能不全によるノイズオーバーセンシングが
1例であった．

Ⅴ．考　　　察

1．TV-ICD，S-ICDのデバイス関連合併症について
長期フォローアップでは，TV-ICDのデバイス関

連合併症が頻繁に観察された Medtronic社のリード
（Splint Fidelis）が FDA（米国食品医薬品局）のクラ
ス Iリコールを受けたことはよく知られており 4），
本研究でもリコールリードに関連したリード機能不
全の症例もあった．過去の報告によると，ICD適応
患者の長期フォローアップの結果として，S-ICD群
では TV-ICD群に比べてリード関連の合併症が有意
に少なかったことが報告されている 5）．

Brugada症候群の一次予防として，S-ICDの植込
みが近年推奨されつつある．Giustettoらは，Brugada
症候群患者は心房細動や心房粗動などの合併も多い

と報告しており 6），経静脈的リードによる不整脈鑑
別機能や ATPによる不整脈治療などを要する場合
は TV-ICDが推奨される例もある．
2．長期フォローアップにおける VF発症のリスク

因子について
岡村らによる Brugada症候群への一次予防目的

の長期フォローアップの検討では，1996年から 2012
年までに岡山大学医学部附属病院または国立循環器
病研究センターの 2施設で心停止の既往歴のないタ
イプ 1Brugada心電図の患者で，ICD植込みにおい
て合計 218人の患者（211人の男性，46± 13歳）にお
いて，平均 78ヵ月のフォローアップ期間中に 26人
の患者（12％）が不整脈イベントを発症したと報告し
ている．Kaplan-Meier解析では，失神，またはプ
ログラム刺激による VF誘発のそれぞれを持つ患者
は，より頻繁に不整脈イベントを認め，多変量解析
では，自然発生タイプ 1心電図と失神は不整脈イベ

classⅡa classⅡb classⅡa classⅡb class Ⅲ

2007 JCSガイドライン 2018 JCSガイドライン

n＝5
n＝8

n＝4

n＝4

n＝5

図 3　2018年 3月以前に植込み型除細動器（ICD）植込み患者群における日本循環
器学会（JCS）ガイドライン改訂に伴う不適切作動患者の class分類の変化

2018年 JCSガイドライン改訂以前に不適切ショック作動を受けた患者は，経静脈的植込み型除細
動器（TV-ICD）群で総数 13例認められたが，2007年ガイドライン（日本循環器学会ガイドライン
2007）においては classⅡaが 8例，classⅡbが 5例，classⅢが 0例であったが，2018年ガイドライ
ン（「遺伝性不整脈の診療に関するガイドライン2017」）においてはclassⅡaが5例，classⅡbが4例，
classⅢが 4例となり，不適切ショック作動患者はガイドライン改訂により適応外に変更となった
患者が増加した．
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ントの独立した予測因子であったとしている．3つ
の危険因子（自然発生タイプ 1心電図，失神，プロ
グラム刺激による VF誘発）の数に従って患者を分
類すると，2つまたは 3つの危険因子を持つ患者は，
0または 1のリスク因子を持つ患者よりも頻繁に不
整脈イベントを経験していた 7）．

本研究における適切作動を生じた 3例について
は，classⅡa（自然発生タイプ 1心電図と失神歴を
有する患者）が 2例と，classⅡb［自然発生タイプ 1
心電図とプログラム刺激（2連）での VF誘発を有す
る患者］の 1例が認められ，いずれも VF発症のリ
スク因子を有していた．
3．ESCガイドラインの適応変化について

ヨーロッパ心臓病学会（ESC）ガイドラインでの
SCD一次予防目的での Brugada症候群患者への
ICD植込みの適応は，2015年 ESCガイドラインで
は classⅡaは自然発生タイプ 1心電図パターンを有
し，失神の既往がある患者，classⅡbは Brugada
症候群と診断された患者で，電気生理学的検査にお
いて，2連または 3連期外刺激のプログラム刺激で
VFを発症した場合とされている 8）．2022年 ESCガ
イドラインでは classⅡaはタイプ 1Brugada心電図
で不整脈性失神のある患者とされており，classⅡb
は選択された Brugada症候群患者に対して 2連期
外刺激以下のプログラム心室刺激で VFが誘発され
た患者とされている 9）．ESCガイドラインにおいて
も，一次予防目的の ICD植込みの条件がリスク因子
を層別化の上で厳格に改訂されていることがわか
る．
4．本研究におけるガイドライン適応変化と適切作

動，不適切作動について
JCSガイドラインの改訂により，タイプ 1心電図

が薬剤負荷や 1肋間上で出現のものを含まなくなっ
たことや，不整脈原性の失神に変更となったこと，
また電気生理学的検査でのプログラム心室期外刺激
が 2連以下になったことなどでリスク因子の層別化
がなされ，一次予防目的の ICD植込みがより厳格
となった．2007年 JCSガイドラインで classⅡaま

たは classⅡbであった患者において，2018年 JCS
ガイドライン改訂により classⅢの適応外となった
患者の今後の対応については，議論の余地がある．
今回の報告では，適応外になった患者においては適
切なショック作動を要した患者はおらず，不適切な
ショック作動のみが観察された．本研究においてそ
の対応としては，上室不整脈へは VF zoneの引き
上げなど設定変更に加えて，大多数がカテーテルア
ブレーションを実施した．洞性頻脈へは VF zone
の引き上げの設定変更，T wave oversensingへは
VF zoneの引き上げや R波の感度上昇を行った．
リード機能不全へは，経静脈的リード抜去に加えて
S-ICDへの交換を行った．なお，ICD抜去のみを行
い，再植込みを実施せず ICD治療の継続をしない
例については当院では認められなかった．Brugada
症候群で一次予防目的の ICD植込み後の患者にお
いては，適応外になった患者への ICD治療の継続
については議論の余地があると思われる．
5．本研究の限界

本研究においては，単施設のみの後ろ向き研究で
あり，この研究の患者数は少なかった．また，2007
年以前の一次予防目的の ICD植込み適応のガイド
ライン確立以前の，ICD植込みについては臨床経過
やその時点でのリスク評価に基づいて ICD植込み
が行われたことなどが挙げられる．

Ⅵ．結　　　語

Brugada症候群に対する一次予防での ICD植込
みでは，TV-ICD患者で高率にデバイス関連合併症
が観察された．JCSガイドラインの改訂に伴い，一
次予防植込みの適応外に変更となった患者において
は，適切作動は認められず，不適切作動は一定数認
められた．一次予防目的の ICD植込み後は，植込
み時点でのガイドライン適応と現時点でのガイドラ
イン適応を考慮し，適切作動や不適切作動の臨床的
背景などから，ICD治療の継続について都度検討す
る必要があると考えられた．
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抄　録 	

特発性心室細動に対する植込み型除細動器治療における
適応別作動率とデバイストラブルに関する単施設長期
観察の報告

福田昌和 1　吉賀康裕 1　橋本慎太郎 1　内田智之 1

久岡雅弘 1　藤井翔平 1　石口博智 1　小室卓也 2

上山　剛 3　清水昭彦 4　矢野雅文 1

【背景】特発性心室細動における治療の中で植込み型除細動器（ICD）の果たす役割は重要である．一方

で比較的若年でデバイス植込みを行われこととなる特発性心室細動の患者において，長期の経過にお

けるデバイストラブルは大きな問題である．特発性心室細動に対する ICD治療における作動率とデ

バイストラブルについて ICD植込み適応との関連およびその時期について検討した．【方法と結果】

1996年 12月から 2022年 8月の期間，単施設において Brugada症候群，QT延長症候群，特発性

心室細動に対して植込み型除細動器植込みを行った連続症例 66例を対象とした．平均観察期間 9.9

年（IQR 3.8-15年），男性 52例（79％），平均年齢 47歳（33-59歳）において予後，ICD適切作動，

リード不全や感染などのデバイストラブルをカプランマイヤー曲線において検討した．一次予防，二

次予防で比較すると，ICD適切作動は二次予防群が一次予防群より有意に多く（p＝ 0.04），予後や

デバイストラブルは両群に差を認めなかった．適切作動・不適切作動は経年的に増加する傾向があっ

たが，デバイストラブルについては植込み後 7年から 10年の間で比較的多く生じており，イベント

の発生時期についてもそれぞれ特徴がみられた．【結語】特発性心室細動のように長期にデバイス治療

が必要となる患者において，作動率やデバイストラブルの可能性も含めた十分な適応判断と慎重な経

過観察が必要と考えられた．

Keywords ⃝特発性心室細動
⃝植込み型除細動器
⃝デバイストラブル
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Device Therapy and Complications Based on Indication in Implantable Cardioverter-Defibrillator Treatment for Idiopathic Ventricular 
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IVF（ブルガダ型心電図，QT延長症候群を含む）一次予防目的のデバイス植込み患者における
	 長期予後（10年以上）～生存率，ICD作動とデバイストラブルについて～
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Ⅰ．は じ め に

本研究会は，本邦における 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
研究を行っている．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長期経過観察

（10年以上）した Brugada症候群患者の予後につい
て報告する．

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心電図

原　著 � �事務局報告

Brugada症候群登録患者の経過報告，および長期経過
観察（10年以上）したBrugada症候群患者の予後に関
する検討

特発性心室細動研究会（J-IVFS）事務局
篠原徹二　鎌倉　令　小松雄樹　相澤義泰
関口幸夫　横山泰廣　髙木雅彦　相原直彦
青沼和隆

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，長期予後

について報告する．2002年 2月から 2015年 12月までに登録され，追跡継続で

きているタイプ 1 Brugada症候群患者 538例（平均年齢 51± 14歳，男性 510

例，追跡期間 110± 70ヵ月）を対象とした．心事故発生率は，全体で 11.5％

（1.3％ /年），心室細動（VF）既往群で 41％（4.3％ /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．Brugada症候群 538例について心事故発生率を解析し

たころ，試験登録 3年以内に心事故発生率が高く，経過が長くなるほど低下してい

た．登録して 10年間心事故発生がなかった 225症例のうち，4例でその後心事故

発生を認めた．4例は全例で，有症候既往（VF3例，失神 1例）と電気生理学的検査

陽性（VF誘発あり）であった．

Prognosis of Brugada Syndrome Cases Registered in J-IVFS and Risk Stratification for Patients with Brugada Syndrome in the Long Term 

(More than 10 Years)

Japan Idiopathic Ventricular Fibrillation Study (J-IVFS) Investigators : Tetsuji Shinohara, Tsukasa Kamakura, Yuki Komatsu, Yoshiyasu Aizawa, 

Yukio Sekiguchi, Yasuhiro Yokoyama, Masahiko Takagi, Naohiko Aihara, Kazutaka Aonuma

Keywords ⃝Brugada症候群
⃝有症候既往
⃝電気生理学的検査
⃝長期予後

J-IVFS事務局（筑波大学医学医療系循環器内科 内）
（〒305-8575　茨城県つくば市天王台1-1-1）
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所見を有し，2002年 2月から 2015年 12月までに登
録され，1年以上臨床経過（平均 110± 70ヵ月，中
央値 111ヵ月）が追跡可能であった 538例（平均年齢
51± 14歳，男性 510例）を対象とし，登録後心事故

（心臓突然死および心室細動［VF］）発生の有無につ
いて調査した．内訳は，（1）VF既往群：102症例（平
均追跡期間：89± 70ヵ月），（2）失神既往群：135
症例（平均追跡期間：109± 61ヵ月），（3）無症候群：
301症例（平均追跡期間：110± 61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％（4.3％ /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）．無症候症例で
は発生率が低いことが示されたが，遅発性の心事故
発生を少なからず認めている．今後さらに長期の観

察を行うことで，無症候症例における遅発性致死性
不整脈の発生率と危険因子について検討していくこ
とが必要である．

Ⅲ．�長期経過観察（10年以上）した�
Brugada症候群患者の予後に関する検討

1．背景
Brugada症候群患者の心臓突然死予防に関して有

効性が証明された唯一の治療法は，植込み型除細動
器（ICD）植込みである 2）．Brugada症候群患者の予
後については，VF既往症例は失神既往や無症候の
症例と比較して心事故発生率が高いことが報告され
ている（VF既往例では年 8～10％，失神既往例では
年 0.5～2％，無症候例では年 0～0.5％程度）3）, 4）．
ICDは，不適切なショック，リードの故障，デバイ
スの感染など，長期的には合併症の有病率が高いこ
とが示唆されている 5）, 6）．したがって，すべての
Brugada症候群患者に対する ICDの予防的使用は，
現在のところ推奨されておらず，ICDの適応は慎重

図 1　それぞれの Brugada症候群における心事故発生率

カラー図閲覧
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に決定されるべきである．
しかし，たとえ致死性不整脈の発生率が低いとさ

れる無症候性 Brugada症候群患者であっても，VF
のために心臓突然死を起こすリスクを無視すること
はできない 7）．たとえ 10年間心イベントが起こっ
ていなかった Brugada症候群患者でも，その後心
事故が発症してしまう症例が少なからず存在する．
Brugada症候群患者における心事故発生は，たとえ
数十年に 1回だけの発作出現であったとしても突然
死につながるため，遅発性の VF発生リスクを無視
することができない．数年の経過で評価するとリス
ク因子を見逃してしまう可能性があるかもしれな
い．今回，本研究登録症例のうち試験登録後 10年
以上追跡可能であった Brugada症候群患者におけ
る長期予後を検討した．
2．対象と方法
①対象

2002年 2月から 2015年 12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
Brugada症候群 538例の心事故発生率を調査した．
このうち登録開始から 10年以上心事故の発生がな
く，かつ観察可能であった Brugada症候群 225例

（VF既往群：35例，失神既往群：59例，無症候群：
131例）の心事故発生率とリスク因子を検討した．
②心事故の定義

心事故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．心事故の定義は，
200 bpm以上の多形性心室頻拍もしくは VF，およ
び心臓突然死とした．
③心事故リスク因子の検討

性別，年齢，有症候（VFもしくは失神）の既往，
心房細動の有無，タイプ 1 Brugada心電図の分類

（自然発生型），心臓突然死の家族歴，下側壁誘導に
おける J波増高，V2 誘導における QRS幅の延長

（＞ 90 ms）の有無，Fragmented QRS所見の有無，
加算平均心電図での遅延電位陽性，電気生理学的検
査における VF誘発の有無と心事故発生の関係を検
討した．

3．結果
①臨床経過

本研究会に登録された 538例の予後について，試
験登録から 3年，3年から 10年，10年以降の追跡期
間における心事故の年間発生率を図 2に示す．試験
登録 3年以内に心イベント発生率が高く，経過が長
くなるほど低下していた．
②心事故予測因子の検討

登録して 10年間心イベント発症がなかった 225
症例のうち，4例（1.8％）でその後心事故発症を認め
た．有症候の既往と心電図における Fragmented 
QRS所見を有する割合が心事故発生患者において
有意に高かった（表 1）．一方，電気生理学的検査に
おける VF誘発の有無において，10年後以降の遅発
性心事故発生に有意差を認めなかった．

次に，登録 10年後以降に心事故が発生した 4例
における臨床，心電図，および電気生理学的所見の
特徴を検討した（表 2）．心事故を発生した全例にお
いて有症候既往（VF3例，失神 1例）と電気生理学的
検査の陽性（VF誘発）を認めた．つまり，無症候お
よび電気生理学的検査で VFが誘発されなかった
Brugada症候群症例においては，10年後以降の心
事故発生を認めなかった．

図 2　試験登録から 3年，3年から 10年，10年以
降の追跡期間における心事故の年間発生率
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4．考察
今回，Brugada症候群 538例について心事故発生

率を解析したころ，試験登録 3年以内に心イベント
発生率が高く，経過が長くなるほど低下していた．
登録して 10年間心事故発生がなかった 225症例の
うち，4例でその後心事故発生を認め，全例で有症
候既往と電気生理学的検査の陽性所見を認めた．
①心事故発生率の経年変化

本研究において，心事故の年間発生率は観察期間

が長くなるにつれて減少した．その理由として考え
られるのは，Conteら 6）が報告しているように加齢
である．江崎ら 8）によると，前立腺がんに対するア
ンドロゲン除去療法は J波の高さを有意に減少させ
た．男性における性ホルモンの加齢に伴う減少は，
外向きのカリウム電流を減少させ，内向きのカルシ
ウム電流を増加させることで，Brugada症候群患者
における加齢に伴う心事故発生率の減少を説明でき
るかもしれない．また，鎌倉ら 9）は 70歳以上の

表 1　試験登録から 10年以降における心事故発生と背景因子
心事故（＋） 

n＝ 4
心事故（−） 
n＝ 221 P value

性別（男性），n（％） 4（100） 210（95） 0.65
年齢（登録時，歳） 52± 11 51± 12 0.89
有症候（VFもしくは失神）の既往，n（％） 4（100） 90（40） 0.017＊

心房細動既往および存在，n（％） 0（0） 27（12） 0.46
自然発生タイプ 1 Brugada心電図，n（％） 4（100） 131（59） 0.10
心臓突然死の家族歴，n（％） 0（0） 45（20） 0.31
下側壁誘導における J波増高，n（％） 0（0） 26（12） 0.47
V2誘導における QRS幅の延長（＞ 90 ms），n（％） 3（75） 135（64） 0.19
Fragmented QRS所見，n（％） 1（25） 7（3） 0.019＊

遅延電位陽性，n/N（％） 2/2（100） 126/197（50） 0.42
電気生理学的検査での VF誘発，n（％） 4（100） 133（74） 0.24
ICD植込み，n（％） 4（100） 154（70） 0.20
観察期間（月） 154± 40 162± 33 0.51

表 2　登録 10年後以降に心事故発生した 4例における臨床，心電図および電気生理学的所見の
特徴

Case 1 Case 2 Case 3 Case 4
性別（男性） ＋ ＋ ＋ ＋
年齢（登録時，歳） 60 44 64 41
心事故発生年齢（歳） 70 55 76 58
有症候性（VFもしくは失神）の既往 ＋（VF） ＋（VF） ＋（syncope） ＋（VF）
心房細動の既往および存在 − − − −
自然発生タイプ 1 Brugada心電図 ＋ ＋ ＋ ＋
心臓突然死の家族歴 − − − −
下側壁誘導における J波増高 − − − −
V2誘導における QRS幅の延長（＞ 90 ms）， ＋ − ＋ ＋
Fragmented QRS所見 ＋ − − −
遅延電位陽性 positive n.a positive n.a
電気生理学的検査での VF誘発 ＋ ＋ ＋ ＋
ICD植込み ＋ ＋ ＋ ＋
観察期間（月） 126 133 144 212
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Brugada症候群患者における心事故発生に虚血性心
疾患が関与していることを報告した．今回の 4例の
うち，2例は 70歳以上の高齢者であった．しかし，
この 2例では心事故発生における心筋虚血を示す明
らかな所見は認めなかった．加齢と Brugada症候
群患者における致死性不整脈の発生リスクとの関係
を明らかにするためには，さらなる研究が必要であ
る．
②症候性 Brugada症候群における遅発性心事故発

生リスク
本研究では，有症候既往の有無で遅発性心事故の

発生率に有意差があることが確認された．Brugada
症候群患者における心事故の大部分は試験登録後 3
年以内に発生し，10年以降に発生することは稀で
あった．しかし，少数の患者における心事故発生の
リスクを無視すべきではない．本研究では，10年
以上の追跡調査後に心事故を認めたすべての
Brugada症候群患者において，VFもしくは失神の
既往があった．このことは，症候性の Brugada症
候群患者は，たとえ 10年以上無症候で経過した後
でも，VF再発を経験する可能性があることを意味
する．したがって，たとえ高齢で長期間無症状で
あったとしても，VFや不整脈性失神の既往がある
Brugada症候群患者では心事故発生のリスクを常に
考慮すべきである．
③ Brugada症候群患者のリスク層別化における電

気生理学的検査の役割
一部の研究では，電気生理学的検査がリスク層別

化のツールとして高い陰性的中率を示すことが示さ
れている 10）．しかし，10年を超える Brugada症候
群の予後に対する電気生理学的検査の有用性は十分
に評価されていない．本研究において，電気生理学
的検査は Brugada症候群患者の長期予後において
高い陰性的中率（100％）を示し，電気生理学的検査
の結果が長期予後に影響を及ぼす可能性が示唆され
た．

さらに，無症候性 Brugada症候群のうち，登録
後 10年以上経過して新たに心事故を経験した患者

はいなかった．これらの結果から，電気生理学的検
査によって VFが誘発されず，10年間心事故を経験
していない無症候性 Brugada症候群患者は，新た
な致死性不整脈を経験するリスクが極めて低いこと
が示唆される．鎌倉ら 9）は，70歳まで VFのない高
齢の Brugada症候群患者においては，VFの発生リ
スクは非常に低いので，ICDの植込みや交換を避け
ることができるかもしれないと報告している．しか
し，本研究では 70歳以上の Brugada症候群患者 2
例に新たな心事故が発生した．このことから，ICD
交換を含めた治療の適応は，年齢よりもむしろ，症
状がなく，電気生理学的検査による VF誘発がない
ことに基づいて検討されるべきかもしれない．
5．結語

本研究では，電気生理学的検査によって VFが誘
発されず，かつ無症候性の Brugada症候群患者に
おいては，遅発性の致死性不整脈を起こすリスクが
極めて低いことが示唆された．
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抄　録 	

下壁誘導，側壁誘導に早期再分極を伴った 
Brugada症候群の 1例

山内良太　因田恭也　後藤孝幸　近藤　俊
舘　将也　岩脇友哉　平松　慧　下條将史
柳澤　哲　辻　幸臣　室原豊明

生来健康で特記すべき既往歴のない 30代男性．X-4年に就寝中に突然いびきをかき，痙攣をきた

したため妻が救急要請を行った．救急隊接触時心肺停止であり，心肺蘇生行為が開始された．AED

を装着すると心室細動を認め，2回の除細動で自己心拍再開が得られた．蘇生後の 12誘導心電図で

は早期再分極を伴う type1 Brugada心電図を認め，Brugada症候群による心室細動の 2次予防のた

め，皮下植込み型除細動器植込みが施行された．その後複数回のショック作動を認めたため，X-2年

に，Brugada症候群に対してカテーテルアブレーションが施行された．心外膜の右室流出路前面に

広範な異常遅延電位を認めており，同部位を焼灼し，異常遅延電位の消失と心室細動の非誘発を確認

し，手技終了となった．術後の 12誘導心電図では下壁や側壁誘導の早期再分極は残存したが，右側

胸部誘導の ST上昇は軽減が得られていた．しかし，X-1年に再度心室細動を認め，その後もショッ

ク作動を繰り返すことから，X年に 2度目のカテーテルアブレーションを行った．前回，異常遅延電

位の消失が得られていた心外膜右室流出路前面に振幅の低い異常遅延電位を認め，ピルシカイニド投

与により異常遅延電位は顕在化し，異常遅延電位はさらに頭側へも拡大した（ピルシカイニド投与前

13.2 cm2，投与後 20.1 cm2）．また，心外膜右室下面にも異常遅延電位を認め，ピルシカイニド投

与により右室下面の異常遅延電位も拡大した（ピルシカイニド投与前 7.3 cm2，投与後 16.5 cm2）（図
1）．心外膜右室前面の異常遅延電位に加え，右室下面の異常遅延電位の通電を行い異常遅延電位の

消失が得られ，心室細動誘発を行っても心室細動を認めず治療終了となった．術後 12誘導心電図で

は右側胸部誘導の STについては平坦化を認めたが，下壁や側壁誘導の早期再分極は残存した（図
2）．術後 3ヵ月経過しているが，心室細動の再燃はなく経過している．下壁誘導，側壁誘導に早期

再分極を伴った Brugada症候群の 1例を経験したため報告する．

Keywords ⃝心室細動
⃝Brugada症候群
⃝早期再分極
⃝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
（〒466-8550　愛知県名古屋市昭和区鶴舞町65番地）

A Case of Brugada Syndrome with Early Repolarization in Inferior and Lateral Leads

Ryota Yamauchi, Yasuya Inden, Takayuki Goto, Shun Kondo, Masaya Tachi, Tomoya Iwawaki, Kei Hiramatsu, Masafumi Shimojo,  

Satoshi Yanagisawa, Yukiomi Tsuji, Toyoaki Murohara

特発性 J波症候群の治療戦略について
	～下壁誘導あるいは側壁誘導に J波が認められる症例～
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図1　�ピルシカイニド投与後のDelayed�Potential�
duration�map

カラー図閲覧

図 2　12誘導心電図（左：初回治療前　右：最終治療後）
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QT延長症候群による心肺停止後症例の弟に発症した 
J波症候群の 1例
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久留米大学心臓・血管内科
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A Case of J-Wave Syndrome in the Younger Brother of a Patient with Cardiac Arrest Due to Long QT Syndrome

Rei Yamakawa, Shogo Ito, Kensuke Hori, Chisato Kitamura, Yuichi Hattori, Kosuke Morita, Naoshi Kawamura, Munehisa Bekki, Shoko Kono, 

Naoki Itaya, Masatsugu Ohe, Yoshihiro Fukumoto

症例は無症状の 20歳台男性である．まず，姉は 13歳時に健診で LQT3様の QT延長を指摘され，遺伝子

解析で KCNE1変異を指摘された．エピネフリン負荷試験で心室細動が誘発されたことから，β遮断薬の内

服を開始されたが，以降も失神なく本人希望もあり 17歳時に中止された．24歳時に深夜就寝中に心室細動

となり当院へ救急搬送され，入院加療を行った．心電図の ST-T部分の形状や（図 1），20歳台まで運動中も

含め失神歴がないことから，LQT1ではなく LQT3である可能性を考え遺伝子解析を再提出し，S-ICDを植

込み，β遮断薬を再導入し QT短縮が得られた．そこで，弟である本症例を精査した．心電図で QT延長を

伴っていた上に，下壁・側壁誘導にスラー型の 2 mm以上の J波を認めた（図 2）．電気生理学的検査では心

室細動は誘発されず，ピルシカイニド負荷で J-ST部分に有意な心電図変化は出現しなかった．予防内服の選

定を迷ったが，J波はあるが QT延長を早急に改善させる目的で，プロプラノロールの内服を開始した．J波

は残存したが QT時間は短縮し，症状なく経過した．遺伝子検査提出の 10ヵ月後に姉弟ともに CACNA1C

遺伝子の P857R変異を認めた．CACNA1C遺伝子変異は LQT8の原因遺伝子として過去に報告されており，

当初 Timothy症候群として精神発達遅滞などの全身症状をもつ LQTとして報告されたが，P857Rは全身症

状を認めず，心臓限局性の表現型として LQTのみを生じるバリアントとして報告があるものであった 1）．心

電図の形状と姉の病歴から，当初本症例は LQT3を疑い，結果的には LQT8と判明した．LQTSの中で内向

き電流の機能獲得型変異によって発症する病型は，各イオンチャネルが機能獲得型または機能喪失型の表現

型を発現するかによって，活動電位の Loss of Domeによって発症する J波症候群や Brugada症候群を合併

する可能性があり，とくに LQT3と Brugada症候群の合併例が報告されている 2）．特発性心室細動に関連し

た J波は 2008年に報告され，特発性心室細動患者のうち J波を有する患者は 42％いる一方で，J波があっ

ても心室細動を発症する頻度は 10万人あたり 11人程度と低いとされている 3）．本症例は EPSとピルシカ

特発性 J波症候群の治療戦略について
	～下壁誘導あるいは側壁誘導に J波が認められる症例～
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イニド負荷でも有意な変化は誘発されなかったため，J波に対する心室細動予防投薬は行わないと判断し，そ

の一方で LQTは相対不応期が延長し，不安定な催不整脈性をもつことを示しているため，LQTの治療に準じ

て姉と同様にβ遮断薬の導入を行った．本症例のように内向き電流の機能獲得型表現型である LQT3/8等と，

内向き電流の機能喪失型表現型である J波症候群では不整脈予防投薬のターゲットが相反しており，J波が増

悪するリスクがあったため，予防投薬を慎重に検討した 1例を経験した．
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図１　本症例の姉の心室細動による心肺停止蘇生
後の心電図

13歳時の遺伝子検査では KCNE1変異を指摘されていたが，
24歳時に心室細動から蘇生された際の心電図では Late-
appearing	T	wave様の LQT波形を認めた．

図２　本症例（弟）の初診時の心電図
下壁・側壁誘導に 2 mm以上の J波を認め（矢印），特に下壁
誘導では J波に続く ST部分の波形が，ハイリスクとされる
水平型であった．
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Phase 2 reentryが心室期外収縮の機序と考えられた 
J波症候群の 1例
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症例は 54歳男性．34歳の時に Saddle back型波形，兄・父が 40歳台で突然死しており，紹介と

なった．プログラム刺激で心室細動（VF）が誘発され，予防的植込み型除細動器（ICD）植込みを行った．

51歳の時に発作性心房細動に対して，肺静脈隔離術を施行した．54歳の時，起床後から不整脈を自覚

し，近医を受診した．心電図で心房細動が確認され，ビソプロロールを 2.5 mg内服し，うたた寝をし

たところ，ICDのショック作動を複数回自覚した．近医総合病院を受診し，心電図記録中にも VFによ

る適切作動を認め，合計 12回の適切作動が確認された．イソプロテレノール（ISO）点滴静注を開始し，

VFおよび心室期外収縮（PVC）は抑制された．ISO投与前は新たに下側壁誘導に著明な J波が出現し，右

脚ブロック上方軸型の PVCが頻発し，VFを引き起こしていた（図 A）1）．当院転院後，ISO投与を中止し

たが，PVC再発はみられなかった．単一の PVCから VFが誘発されていることから trigger PVCを target

として，カテーテルアブレーションを施行することとした．心房・心室からのプログラム刺激でも PVC

は誘発されなかった．徐脈による J波の変化を確認するため，洞調律下にアデノシン三リン酸（ATP）

20 mg急速静注し，8秒の pause後に J波増大がみられたが，PVCは誘発されなかった．VF発作時の

状況を再現するため，プロプラノロールを静注し，心房頻回刺激で心房細動を誘発し，ATP静注を行っ

た．8～ 10秒の pause後に J波増大，target PVCが再現性をもって誘発された（図 B）1）．下側壁静脈に

挿入したカテーテルで局所心室波（V）の後に低周波の遅延電位（DP）（図 C矢頭）1）がみられ，頻拍時には

V-DP間隔は短縮し，徐脈時には V-DP間隔が次第に延長し，DP波高が小さくなることが確認された．

PVC発生時は同部位で DPに重畳し PVCに− 85 ms先行する spike potential（図 C矢印）1）が記録され，

左室後側壁心外膜側起源と考えられた．対側の心内膜側では fractionated potentialが記録された．同

部位で心内膜面より通電を行い，誘発を繰り返しても PVCが出現しないことを確認し，終了した．心

外膜側で記録された遅延電位は心拍数による変化が伝導遅延による電位と異なり，活動電位波形の変化

Keywords ⃝J波症候群
⃝再分極異常
⃝心室細動
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〔文　　　献〕
	1	）	Kawada	S,	Morita	H,	Miyamoto	M,	et	al.	 :	Ventricular	

arrhythmias	 induced	by	phase	2	reentry	 in	a	patient	
with	J-wave	syndrome.	HeartRhythm	Case	Rep,	2023	;	
9（9）	:	629-633

図　心室細動発生時における trigger PVCおよび誘発された PVCと心内心電図
A：	心室細動発生時．Ⅰ，Ⅱ，aVF，V4～ V6に著明な J波を認める．
B：カテーテル時に誘発された心室期外収縮（PVC）．心室細動を誘発した PVCと同型であった．
C：	下側壁静脈に挿入したカテーテルで記録された電位．Lat	7-Lat	10は単極誘導記録，Lat	1-2～ Lat	9-10は双極誘導記録．

単極誘導で著明な J波増大と双極誘導での dullな遅延電位を認める（矢頭）．PVC発生時は Lat	7-8で prepotentialを認め
た（矢印）．

〔文献 1より引用〕

による低周波電位で説明可能と考えられた．
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抄　録 	

特発性 J波症候群における心電図の経年変化

内田圭祐　片岡直也　小井貴寿　絹川弘一郎

【背景】Brugada症候群では，QRS内 fragmentationは不整脈イベントと関連する．我々は以前，有

症候性 Brugada症候群において QRS fragmentationを含む体表面心電図の伝導障害が経年的に増悪

することを報告した（Am J Cardiol. 2019；124：715-722.）．しかし，J波症候群（JwS）を含む特

発性心室細動での心電図経年変化に関する報告はない．【方法】当院へ 10年以上の長期通院を行って

いる特発性心室細動患者を対象に，初診時と直近の心電図特性を比較し，その経年変化を検証した．

【結果】JwS＝ 4例，J波を認めない特発性心室細動（IVF）＝ 3例を対象とした．全例で SCN5Aを含

めた心筋症の遺伝子パネル解析を行ったが，既知の pathogenic/likely pathogenic variantsは同定で

きなかった．平均 17.5年（JwS＝ 17年，IVF＝ 18年）の観察期間であった（表：数値は中央値［四分

位］を表す）．JwSでは，全例に下壁誘導で J波を認め，初診時の J波高値は中央値［四分位］：0.13

［0.10-0.17］mVで直近は 0.16［0.11-0.22］mVであった．PR間隔は 174［165-183］msecか

ら 220［190-238］msec，QRS幅は 116［110-120］msecから 116［110-116］msecと大きな

経時的変化は見られなかった．興味深いことに，ある症例では 15年間のフォロー期間中に，J波内

に新たに fragmentationが出現し，同時に QRS波高値の減高が見られた（図：症例 1）．JwS全体で

もⅡ誘導・aVf誘導では差はなかったが，Ⅲ誘導での QRS波高は 0.72［0.56-0.90］から 0.52

［0.38-0.67］と経時的に減高傾向を示し，IVFでは 0.75［0.59-0.99］から 0.93［0.87-1.02］と増

高傾向だった．また別の症例では，初診時に QRS内にあった notchが遅延し，J波内に fragmentation

として出現するようになった（図：症例 2）．JwS群は初診時の J波内 fragmentation数は 1［0-1］で

直近は 3［2-3］と，経年的な増加を示した．一方で IVF例では，新規 fragmentationの出現は認めな

かった．【結論】JwSでは，心筋障害を反映する QRS波高値や fragmentationが経年的に増悪する傾

向を示し，Brugada症候群と一部共通する心電学的特性を有していることがわかった．近年提唱さ

れている subepicardial cardiomyopathyという概念を基にすると，JwSも Brugada症候群と同様に

心筋の構造的異常を伴う結果，伝導障害が増悪しうる可能性が示唆された．

Keywords ⃝J波症候群
⃝QRS fragmentation
⃝Subepicardial myopathy

富山大学附属病院第二内科
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Secular Changes in Electrocardiogram of Idiopathic J-wave Syndrome
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図　J波症候群における QRS fragmentationの経年的変化
矢印は，fragmentationを示す．

表　IVFと JwSにおける初診時と最終受診時の比較
IVF JwS p値

診断時の年齢，歳 25.0
［18.5-31.5］

53.0
［46.5-58.0］

0.071

男性，n（％） 1（33） 3（75） 0.486
フォローアップ期間，年 18.0

［18.0-18.5］
17.0

［13.8-20.5］
0.700

洞調律，n（％）
　初診時 3（100） 4（100） 1.000
　最終受診時 3（100） 3（75） 1.000
心拍数，beats per minute
　初診時 65

［61-68］
57

［54-58］
0.108

　最終受診時 72
［62-83］

62
［57-66］

0.326

PR時間，msec
　初診時 144

［142-158］
174

［165-183］
0.247

　最終受診時 180
［164-190］

220
［190-238］

0.321

Ⅱ・Ⅲ・aVf誘導における
QRS終末の fragmentation数
　初診時，誘導数 0［0-0］ 1［0-1］ 0.203
　最終受診時 0［0-0］ 3［2-3］ 0.012

IVF JwS p値
Ⅱ誘導での QRS振幅，mV
　初診時 0.80 

［0.71-1.11］
0.86

［0.71-1.06］
0.902

　最終受診時 0.81 
［0.78-1.05］

0.64
［0.53-0.85］

0.473

Ⅲ誘導での QRS振幅，mV
　初診時 0.75 

［0.59-0.99］
0.72

［0.56-0.90］
0.818

　最終受診時 0.93
［0.87-1.02］

0.52
［0.38-0.67］

0.028

aVf誘導での QRS振幅，mV
　初診時 0.68

［0.64-1.02］
0.66

［0.56-0.66］
0.509

　最終受診時 0.90
［0.90-1.08］

0.40
［0.35-0.57］

0.051

QRS時間，msec
　初診時 88

［86-92］
116

［110-120］
0.006

　最終受診時 100
［96-104］

116
［110-116］

0.149

J波振幅，mV
　初診時 ― 0.13

［0.10-0.17］
―

　最終受診時 ― 0.16
［0.11-0.22］

―

補正 QT時間，msec
　初診時 444

［423-453］
394

［386-403］
0.050

　最終受診時 401
［392-443］

417
［396-434］

0.766
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抄　録 	

SCN5A変異を有する早期再分極症候群の臨床像

相澤卓範 1　牧山　武 1　尾野　亘 1　大野聖子 2

加藤浩一 3　福山　恵 3　中川義久 3　堀江　稔 4

【背景】早期再分極症候群（ERS）は下壁・側壁領域における J点の上昇が特徴であり，J波症候群として一連の疾

患とも考えられるブルガダ症候群（BrS）とは臨床的・遺伝的背景に類似点も多い．BrSの原因遺伝子として現在

SCN5A変異のみが有意とされるが，ERSにおける SCN5A変異についての報告は少ない．本検討では SCN5A

変異を有するERS例について，同じくSCN5A変異陽性BrS例と比較することで，その臨床像の評価を試みた．

【方法と結果】1996～ 2023年に蓄積された遺伝性不整脈データベース内で同定された SCN5A変異をもつ症

例のうち，下壁・側壁誘導に ER所見を有し，かつイベント（致死性不整脈または心原性が疑われる失神）既

往を有する 5症例（男性 4例［80％］，年齢 24歳［中央値，以下同じ］）を ERS群，Coved型心電図を呈する

81例（男性 54例［67％］，年齢 29歳）を BrS群として抽出した．ERS群の J波は全例でノッチ型（1例はスラー

型と混在），出現誘導は下壁 3例，下側壁 2例であり，続く ST変化は上昇型 2例，水平型 3例であった．4例

で運動負荷時に J波は減高し（図1），2例で施行されたナトリウムチャネル遮断薬負荷試験（SCBC）は陰性かつ

J波の減高を認めた（図 2）．全例で突然死の家族歴は認めず，イベントは心室細動 3例，非持続性心室頻拍 1

例，失神 1例であった．SCN5A変異陽性 BrS群との比較において，BrS群で同定された 29/55変異がミス

センス変異（うち Pore領域が 21変異）であったのに対し，ERS群で同定された 4/5変異がミスセンス変異

（うち Pore領域が 1変異）であった．PQおよび QRS間隔は BrS群で有意に延長しており（それぞれ 195 vs. 

149 ms，p＝ 0.003；115 vs. 95 ms，p＝ 0.004），また加算平均心電図（LP）陽性率は ERS群で低かっ

た（25％ vs. 85％，p＝ 0.005）．性差やイベント発症時の年齢に有意な差は認めなかった．【結論】BrSと

異なり，SCN5A変異と ERS発症の関連は未解明であり，また今回同定された SCN5A変異が必ずしも ERS

発症に関与しているかは明らかではないが，SCN5A変異陽性 ERS例は，BrS例と比較して伝導障害は軽度

で，SCBCや LP陽性率は既報通り低率であった．引き続き ERS例の蓄積が必要であると考えられた．

Keywords ⃝特発性J波症候群
⃝早期再分極症候群
⃝SCN5A
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Clinical Features of Early Repolarization Syndrome with SCN5A Variants
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A B

図 1　�早期再分極症候群の 30代男性の運動負荷前安静時
（A）および運動負荷直後（B）の心電図

安静時に認めた下壁誘導のノッチ型 J波は，負荷直後に消失した．

A B

図 2　�早期再分極症候群の 10代女性
のナトリウムチャネル遮断薬負
荷前（A）および負荷後の心電図

負荷前に認めた下側壁誘導のスラー型または
ノッチ型J波は，負荷後減高または消失した．
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Ⅰ．症　　　例

症例：42歳，男性．
主訴：心肺停止蘇生後．
既往歴：クローン病，僧帽弁閉鎖不全症（後尖逸脱）．
家族歴：突然死家族歴なし．
生活歴：喫煙 15本 /日，機会飲酒．
現病歴：クローン病の加療中に心雑音を指摘され，

症　例 � �器質的心疾患にともなった J波症候群の治療戦略について

重症僧帽弁閉鎖不全症に合併した J波症候群の 1例

榊原智晶　成瀬代士久　床並佑紀　金子裕太郎
成味太郎　佐野　誠　前川裕一郎

【症例】42歳男性．クローン病の内服治療中心雑音を指摘され，心エコー検査にて

僧帽弁後尖逸脱を指摘されていたが，無症候のため経過観察されていた．X年某日，

デスクワーク中に突然心肺停止となり，心室細動が確認され，電気的除細動 3回

で心拍再開を得た．心拍再開後の心電図は完全左脚ブロックであり，心エコーでは

心機能低下（LVEF 45.5％）を伴う重症僧帽弁閉鎖不全症を認めた．ほかの器質的

心疾患の合併や明らかな心不全の増悪は認めなかった．経過中に一過性に完全左脚

ブロックが解消されたときの心電図で J波の存在が明らかとなり，J波症候群と診

断した．治療は僧帽弁形成術と皮下植込み型除細動器の植込みが予定されたが，ま

ず僧帽弁形成術を先行して施行した．逸脱した僧帽弁後尖には肉眼的に特記すべき

所見を認めず，病理では軽度の線維化所見を認めるのみであった．術後は着用型除

細動器を処方していったん退院し，僧帽弁形成術から 33日後に皮下植込み型除細

動器植込み術を施行した．【考察】J波症候群は非虚血性心筋症における心室不整脈

合併の独立した危険因子であり，本症例で重症僧帽弁逸脱症に心室細動を合併した

原因として，J波症候群の可能性が考えられた．皮下植込み型除細動器の植込みに

際しては僧帽弁形成術における胸骨正中切開とショックリードが干渉するリスクに

注意して治療順序を検討する必要があった．【結語】入院当初は左脚ブロック心電図

のため J波の存在が明らかではなかったが，経過中に一過性に完全左脚ブロックが

解消され，J波症候群と診断し得た 1例を経験したので報告する．

A Case of  Ventricular Fibrillation Due to J  Wave Syndrome with Severe Mitral Regurgitation

Tomoaki Sakakibara, Yoshihisa Naruse, Yuki Tokonami, Yutaro Kaneko, Taro Narumi, Makoto Sano, Yuichiro Maekawa
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⃝心室細動
⃝僧帽弁閉鎖不全症
⃝皮下植込み型除細動器
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心エコー検査にて僧帽弁後尖逸脱を指摘されていた
が，無症状のため経過観察されていた．X年某日デ
スクワーク中に突然意識消失し，同僚により胸骨圧
迫を受けながら救急要請された．救急隊により心室
細動が確認され，電気的除細動 3回で自己心拍再開
し，前医に搬送された．翌日には意識状態は完全に
回復し，心室細動の原因精査および ICD植込み目
的に第 11病日に当院へ転院となった．
前医入院時身体所見：血圧 124/71 mmHg，脈拍数
81回/分，体温 37.6 ℃，SpO2 98％（室内気），心音 
心尖部で汎収縮期雑音を聴取（LevineⅣ /Ⅵ），呼吸

音 清，下腿浮腫なし．
血液検査（前医救急搬送時）：白血球 10,570/μL，赤
血球 514万 /μL，Hb 16.2 g/dL，血小板 25.5万 /μL，
PT-INR 1.48，APTT 26.1秒，Dダイマー 2.1μg/mL，
AST 36 U/L，ALT 32 U/L，LD 251 U/L，ALP 
375 U/L，γ-GTP 153 U/L，CPK 95 U/L，トロポ
ニン I 0.014μg/mL（正常値 0.045μg/ml未満），BUN 
19 mg/dL，クレアチニン1.13 mg/dL，Na 145 mEq/L，
K 3.4 mEq/L，Cl 108 mEq/L，CRP 0.1 mg/dL．
血液ガス分析（前医救急搬送時：酸素 10 L投与）：
pH 7.176，PaCO2 27.9 mmHg，PaO2 163.4 mmHg，

図 1　当院入院時の 12誘導心電図
心拍数 81 bpm，完全左脚ブロック，QRS 134 ms．
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HCO3
− 10.1 mmol/L，BE -16.7．

12誘導心電図（図 1）：心拍数 81 bpm，洞調律，完
全左脚ブロック，QRS 134 ms．
胸部X線写真：心胸郭比 47％，肺うっ血なし．
心エコー（第 12病日，当院へ転院時，図 2）：びま
ん性左室壁運動低下，左室駆出率 45.5％，左室拡張
末期径 58.0 mm，左室収縮末期径 44.7 mm，僧帽弁
後尖の逸脱による重症僧帽弁閉鎖不全を認める．
心臓カテーテル検査（第14病日）：冠動脈に有意狭窄
なし，アセチルコリン負荷陰性，左室造影ではびま
ん性左室壁運動低下を認め，左室拡張容積 253.6 ml，
左室収縮容積 87.6 ml，僧帽弁逆流Ⅳ度．

Ⅱ．経　　　過

入院時より完全左脚ブロックの心電図を呈してい
たが，一過性に完全左脚ブロックが改善し（図 3）．

その際に下壁誘導でスラー型，側壁誘導でノッチ型
（＞ 0.3 mV）の J波を認めた．J波の所見は常に観察
されるものではなく，日内変動・日差変動をもって
複数回認められ，J波症候群と診断した．基礎心疾
患の検索では僧帽弁後尖の逸脱による重症僧帽弁閉
鎖不全を認めたが，それによる心不全の増悪や血行
動態の破綻もなく，僧帽弁閉鎖不全症が心室細動の
直接的な原因になった可能性は低いと考えられた．

J波症候群を背景とした心室細動に対して皮下植
込み型除細動器（S-ICD）の植込みが予定され，僧帽
弁閉鎖不全症に対しても無症候性ながらも左心室拡
大や軽度左室収縮能低下をきたしており，胸骨正中
切開での僧帽弁形成術が予定された．治療の順序と
しては S-ICDショックリードと胸骨正中切開の干渉
を避けるため，まず僧帽弁形成術を行い，手術創部
が落ち着いてから S-ICDの植込みを行う方針とし

図 2　心エコー（第 12病日，当院へ転院時）
びまん性左室壁運動低下，左室駆出率 45.5％，左室拡張末期径 58.0 mm，左室
収縮末期径 44.7 mm，僧帽弁後尖の逸脱による重症僧帽弁閉鎖不全を認める．

カラー図閲覧
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た．僧帽弁手術から S-ICD植込みまでの期間は着用
型除細動器を使用して一時退院し，僧帽弁手術から
33日後に S-ICD植込みを施行した（図4）．両治療後
は左室駆出率は 59.9％まで改善し，左室拡張末期径
も 46.4 mmと縮小し，心室細動再燃による S-ICD
正常作動や胸骨ワイヤーとの干渉による誤作動もな
く経過している．

Ⅲ．考　　　察

12誘導心電図における J波あるいは早期再分極所
見は健常人にも多く見られる心電図所見であるが，
早期再分極所見を認める患者では特発性心室細動の
発症率が高いことが，2008年に Haïssaguerreらに

よって報告された 1）．その中でも J波の波高値が高
いもの（＞ 0.2 mV），下壁誘導と側壁誘導の両方な
ど広範囲に J波を認めるもの，ST部分が水平型も
しくは下降型を呈するもの，日内変動や日差変動の
大きなものは，特に心室細動のリスクが高いとされ
ている 2）．また成瀬らによって，非虚血性心疾患に
おいて J波の存在は，心機能低下の有無とは独立し
た ICD適切作動の危険因子であると報告されてお
り 3），J波症候群はそれ単独での特発性心室細動の
みならず，基礎疾患に続発する致死性不整脈イベン
トのリスクも上昇させると考えられる．

重症僧帽弁閉鎖不全症と心臓突然死の関連につい
ては，僧帽弁逸脱や閉鎖不全により左室乳頭筋が不

図 3　入院中に見られた心電図波形の変化
一過性に完全左脚ブロックが改善し，下壁誘導でスラー型，側壁誘導でノッチ型（＞ 0.3 mV）の J波を認
めた．J波の所見は日内変動・日差変動を伴って出現した．

カラー図閲覧
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自然に牽引されることによって，乳頭筋付着部位周
辺の左室心筋にストレスをかけたり，場合によって
は乳頭筋や左室壁の一部に線維化等の変性を惹起
し，ここに不整脈トリガーとして左室壁への機械的
ストレスによる期外収縮や Purkinje組織での異所
性調律などが入ることで，心室不整脈が引き起こさ
れる機序が考えられている 4）．さらに J波症候群や
QT延長症候群などの不整脈基質の要素が加われ
ば，心室不整脈のリスクはさらに高まることが推測
される．また，僧帽弁逸脱による心室不整脈・突然
死の病態として Barlow症候群が知られている．
Barlow症候群は，弁尖が粘液腫様に肥厚して引き
伸ばされることで余剰し，両尖の逸脱をきたす特徴
を呈し，心室不整脈や失神の既往など突然死のリス
クと関連する症状を有する症例群であるが 5），本症
例は僧帽弁後尖のみの逸脱であり，エコーや肉眼的
にも弁尖の肥厚や余剰はそれほど目立たず，手術時
の僧帽弁尖の病理所見でも明らかな粘液腫瘍の変化
は認めず，Barlow症候群の臨床的特徴とは合致しな
かった．一般的にみられる僧帽弁後尖逸脱の範疇で
あったが，J波症候群による不整脈基質が背景にあ
ることで，突然心室不整脈を合併したと考えられた．

J波症候群を含む特発性心室細動後の二次予防と
して，日本循環器学会「不整脈非薬物治療ガイドラ
イン」でも ICD植込みが classⅠ適応とされている
が，近年では心室ペーシングや高頻拍ペーシング治
療を必要としない症例では S-ICDを選択するケース
が増えている．本症例でも S-ICDの適応と判断した
が，同時期に胸骨正中切開による開心術も予定され
たことから，胸骨正中切開の手技による S-ICDリー
ドの損傷や，胸骨ワイヤーとの干渉の影響などが懸
念された．S-ICDリードと胸骨正中切開の影響につ
いては，S-ICD植込み後に胸骨正中切開を行った患
者，胸骨正中切開後に S-ICD植込みを行った患者
196例の後ろ向き観察研究において，ショック作動
の不具合や不適切ショック作動，リードや胸骨ワイ
ヤーの損傷が増えることはないと Sugrueらが報告
している 6）．しかしながら，症例報告レベルでは胸
骨ワイヤーと S-ICDリードの干渉による不適切
ショック作動の報告や，S-ICD植込み後の胸骨正中
切開時に S-ICDリードの位置修正を要した報告もあ
り 7）～9），S-ICDと胸骨正中切開の干渉リスクは完全
に無視することはできない．また，検索し得た範囲
で文献報告はないが，近年では胸骨正中切開を行わ

図 4　胸部レントゲン
僧帽弁形成術から 33日後に S-ICD植込みを施行．
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ず側胸部からの小開胸による心臓手術（MICS）も広
まっており，S-ICD植込み後の患者においては
MICSを選択することでリードと手術操作の干渉を
回避できる可能性も期待できる．

Ⅳ．結　　　語

今回我々は，一過性に左脚ブロック心電図が改善
した際に診断できた J波症候群を背景とし，重症僧
帽弁閉鎖不全を契機に心室細動となった症例を経験
した．
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Ⅰ．背　　　景

心電図における J波とは QRS終末と ST部分の接
合部の上昇であり，若年者やアスリートなど健常者
において 1～10％を占めるとされ，良性の心電図所見
とされてきた 1）．一方，特発性心室細動症例におい
ては，J波の出現率は健常人と比べ有意に高く 2）～4），

原　著 � �器質的心疾患にともなった J波症候群の治療戦略について�

左室緻密化障害患者における 
J波と致死的不整脈の関係

山口由明 1　坂本　有 1　水牧功一 2　片岡直也 3

廣野恵一 4　市田蕗子 5

【背景】心電図上の J波を含む早期再分極は器質的疾患の有無を問わず心室不整脈や突然死

と関係する場合がある．左室緻密化障害は左室壁の過剰な網目状の肉柱形成と深い間隙

を形態的特徴とする心筋症である．その形態的特徴から心筋の興奮方向と興奮時間に影

響を及ぼし早期再分極所見の一因とされている．今回我々は，左室緻密化障害症例での J

波と notched QRSを含む心電図異常と心室不整脈との関係性について検討した．【方法】

富山大学小児科で行った左室心筋緻密化障害の研究対象患者と富山大学第二内科で緻密

化障害と診断された 89例のうち，脚ブロック，WPW症候群，心室ペーシング状態を除

外した 78症例（13.3±18歳，男 /女 40/38例）の患者背景や心電図所見を検討した．

【結果】左室心筋緻密化障害患者 78症例のうち，9例で心室不整脈（心室細動 1例，心室

頻拍 4例，非持続性心室頻拍 4例），7例で突然死の家族歴を認めた．J波は17例［21.8％，

下壁 6例（35.3％），側壁 6例（35.3％），下壁 +側壁 5例（29.4％）］で認め，心室不整脈，

突然死の家族歴を有する患者にそれぞれ有意に多く（P＝ 0.017，P＝ 0.037），心室不整

脈を有する J波は下壁もしくは下壁 +側壁で認め，側壁の症例ではみられず，心室不整脈

を有しない J波と比べ分布に差があった（P＝ 0.044）．Notched QRSは 15例［19.2％，

下壁 8例（53.3％），側壁 6例（40％），下壁 +側壁 1例（6.7％）］で認め，J波同様に心室

不整脈を有する症例で有意に多かった（P＝ 0.041）．【結論】左室緻密化障害における J波，

特に下壁誘導にみられる場合は，心室不整脈や突然死に関係する可能性が示唆された．

また，心室不整脈は J波に加え notched QRSを有する症例でも多く，形態異常による心

筋興奮順序や興奮時間の変化が影響している可能性がある．

J Wave is Associated with Malignant Ventricular Arrhythmia in Patients with Left Ventricular Noncompaction
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心室細動や突然死への関与が明らかとなってきた．
左室緻密化障害（left ventricular noncompaction）

は過剰な網目状の肉柱形成を特徴とする心筋症であ
る 5）～6）．左室緻密化障害にみられる J波は，心筋の
肉柱形成によってプルキンエネットワークが心室筋
内に進入して，心室の脱分極が部分的に早期に完了
することで J波を呈すると考えられ 7），J波と心室
不整脈との関連が報告されている 8）．また，左室緻
密化障害における notched QRSは脱分極異常の指
標されている 9）．そこで今回我々は，左室緻密化障
害における J波および notched QRSと心室不整脈
との関連について検討した．

Ⅱ．研 究 内 容

1．対象
この研究は富山大学小児科の左室緻密化障害の研

究対象患者と富山大学第二内科での左室緻密化障害
と診断された患者 89例を対象とした．左室緻密化
障害の定義は，①心室壁の著明な肉柱形成と深く切
れ込んだ間隙の特徴的な形態が心室壁の 1区域以上

に広がっている，②心室壁が肉柱形成層（NC：
noncompacted layer）と緻密層（C：compacted 
layer）と 2層構造を呈し，拡張末期においてその比
NC/C比が 2以上，③カラードプラで間隙間に血流
を確認，とした．この 89例のうち，脚ブロック 7
例（左脚ブロック 4例，右脚ブロック 3例），デルタ
波を有する WPW症候群 3例，心室ペーシング調律 
1名を除く計 78例で検討した（図 1）．
2．方法

対象患者の背景および心電図での J波および
notched QRSを含む心電図解析を行った．J波の基
準を 2誘導以上でスラーもしくはノッチ型の≥ 0.1 mV 
J点上昇とした．また notched QRSは QRS波形で
R波，QRSのノッチ，複数の R波（fragmentation）
が 2誘導以上でみられるものとした．
3．結果

本研究の対象である 78例の左室緻密化障害患者
において心室不整脈は9例に認められ，その内訳は，
心室頻拍（VT）4例，非持続性心室頻拍（NSVT）4例，
心室細動（VF）1例であった．心室不整脈を有する

図 1　本研究の対象患者
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9例とそれ以外の 69例の患者背景を比較すると，年
齢，突然死，緻密化障害，心筋症の家族歴，さらに
左室駆出率は両群に有意差はみられなかった

（表 1）．
J波についての検討（図 2）では，J波は 78例中 17

例（21.8％）で認め（図 2A），J波を有する群は突然死
の家族歴を有する症例が有意に多かった［4例（23.5％）
vs. 3例（4.9％），P＝ 0.037，図 2B］．また，J波を有
する群は J波を認めない群に比べ，Ⅱ誘導の QRS幅
が短縮していた（67.6± 10.8 ms vs. 76.2± 12.2 ms，
P＝ 0.0107，図 2C）．心室不整脈と J波の関係を見
ると，心室不整脈を有する群は J波を認める頻度が
有意に高かった（図 2D）．また，J波高は心室不整脈
の有無では両群に有意差はなかった（0.16±0.04 mV 
vs. 0.13± 0.04 mV，P＝ 0.167， 図 2E）が，R波高
で補正した J波高 /R波高は心室不整脈群で有意に
大きかった（0.22± 0.08 vs. 0.12± 0.08，P＝ 0.0352，
図2F）．J波を認めた誘導と心室不整脈の関係（図3）
は，心室不整脈を認めなかった群の心電図では下
壁，側壁，下側壁誘導に J波を認め，特に側壁が多
かった．一方，心室不整脈を認めた群は下側壁誘導
と下壁誘導のみで，側壁誘導のみの症例はみられ
ず，統計学的に有意な差がみられた（P＝ 0.044）．
症例を提示する（図 4）．29歳男性でめまいを主訴に

救急搬送となった．来院時の心電図にて心室頻拍を
認めた（図 4A左）．心室頻拍停止後の心電図では矢
印で示すように下側壁誘導に J波を認めた（図 4A
右）．加算平均心電図では遅延電位を認め，ピルシ
カイニド負荷でより増強されたことから，脱分極異
常が疑われた（図 4B）．

一方，notched QRSの検討（図 5，6）では，notched 
QRSは 78例中 15例（19.2％）で認められた（図 5A）．
J波とは異なり，notched QRSの有無でⅡ誘導の
QRS幅 に 有 意 な 差 は み ら れ な か っ た（図 5B）．
Notched QRSと心室不整脈との関係では，心室不整
脈を認めた群で notched QRSを認める症例が有意に
多かった（P＝ 0.041，図 5C）．Notched QRSの認め
た誘導は J波と同様に心室不整脈を認めた群で下壁
誘導に多く認める傾向があったが，有意差はなかっ
た（図 6）．

Ⅲ．考　　　察

今回我々は，左室緻密化障害患者における J波お
よび notched QRSと心室不整脈の関係について検
討した．

左室心筋緻密化障害は，心室壁の過剰な網目状の
肉柱形成と深い間隙を形態的特徴とし，拡張型心筋
症様の心機能障害をきたす病態で 5）, 6），血栓塞栓

表 1
Ventricular arrhythmia（+） 

（n＝ 9）
Ventricular arrhythmia（-） 

（n＝ 69） P value

Age（y.o.） 16.1± 13.6 13.1± 16.1 0.63
Sex（male/female） 4/5 36/33 0.63
Sudden death 1 case（11.1％） 6 cases（8.8％） 0.83
Family history of LVNC 1 case（11.1％） 7 cases（10.3％） 0.93
Family history of Cardiomyopathy 0 case（0％） 4 cases（5.9％） 0.31
Embolism 0 case（0％） 2 cases（2.9％） 0.60
Syncope 0 case（0％） 4 cases（5.9％） 0.45
Heart failure 1 case（11.1％） 18 cases（26.5％） 0.31
LVEF（％） 53.5± 19.3 52.0± 10.3 0.82
PQ interval（ms） 158± 28 145± 45 0.25
QRS interval（ms） 80.8± 12.9 78.0± 21.1 0.59
QTc interval（ms） 436± 48 435± 43 0.92
LVEF : left ventricular ejection fraction, LVNC : left ventricular noncompaction
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症 10）, 11）や不整脈を起こすものなど様々であり，突
然死は不整脈症例の半数に上ることから心室不整脈
との関連が示唆される 12）．

左室緻密化障害症例は J波を含む早期再分極の頻
度が 39％と高く，早期再分極を伴う左室緻密化障害
症例は心室頻拍や心室細動を合併する頻度が高い傾

向であると報告された 7）．Boineau JPら 8）は，イヌ
のモデルを用いてヒトの J波の機序について検討し
ている．この報告では，イヌの左室後乳頭筋付近の
心室筋層内に Purkinje線維が入り込み，通常みら
れる心内膜から心外膜への伝導パターンではなく，
心筋層内から心内膜側と心外膜側の 2方向に興奮

図 3
心室不整脈と J波を認めた誘導の比較

DD EE FF

AA BB CC

図 2　左室緻密化障害における J波の検討
A：左室緻密化障害患者における J波の頻度，B：J波と突然死の家族歴の関係，C：J波とⅡ誘導の QRS幅の関係，
D：心室不整脈と J波の関係，E：心室不整脈と J波高の関係，F：心室不整脈と J波高 /R波高の関係
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し，これにより早期に脱分極が終了している．一
方，J波を有する患者における心外膜マッピングと
針電極での左室の transmural activationの検討で

は，脱分極が早期に完了し J 波を認める部位で，心
室内興奮伝導パターンが心室筋層内から心内膜外膜
へと伝導していた．左室緻密化障害においても

A B

図 4　J波を有する左室緻密化障害の実例
A：心室頻拍時と洞調律時の 12誘導心電図，B：Base line（上段）とピルシカイニド負荷（50 mg）時（下段）の加算平均心電図．

A B C

図 5　左室緻密化障害における notched QRSの検討
A：左室緻密化障害患者における notched QRSの頻度，B：Notched QRSとⅡ誘導の QRS幅の関係，C：心室不整脈と
notched QRSの関係．
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Purkinje線維が心筋層内に深く入り込み 13），部分
的に脱分極が早期完了し早期再分極の成因となる可
能性がある．上記報告では J波を除く QRS幅は短
縮しており，本研究でも J波を有する症例はⅡ誘導
の QRS幅は J波を有しない群よりも有意に短縮し
ていた．また，早期再分極症候群における下壁もし
くは下側壁に早期再分極を認める不慮の死や不整脈
死が多いとの報告 14）, 15）がある．本研究においても
心室不整脈を有する群では下壁もしくは下壁＋側壁
に J波を認める傾向がみられたが，緻密化障害の部
位と J波の位置の関連については今後の検討が必要
である．

左室緻密化障害の緻密化層は心内膜の血流低下に
よる虚血が関与した線維性変化がみられ，この部位
の伝導遅延が脱分極異常につながり心室不整脈の原
因となりうるとされている 9）．この伝導遅延や脱分
極異常が notched QRSに関係する可能性がある．
本研究では nothced QRSは心室頻拍を有する 4例
のうち 2例で認められたが，心室頻拍と notched 
QRSの関係については，さらなる検討が必要であ
ると考えられた．本症例で提示した単形性心室頻拍
症例は，J波を有し QRS幅はやや広いものの，明ら
かな notched QRSを認めなかった．しかし，加算
平均心電図では心室遅延電位陽性でピルシカイニド
負荷ではより増強され，左室緻密化障害における加
算平均心電図と心室頻拍との関係についても検討が
必要と考えられた．

Ⅳ．結　　　語

今回我々は左室緻密化障害における J波および
notched QRSと心室不整脈との関係について検討
した．左室緻密化障害の J波，特に下壁誘導でみら
れた場合は心室不整脈との関連が示唆された．ま
た，notched QRSは約 19％に認められ，J波と同様
に心室不整脈のリスクがあると考えられた．
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抄　録 	 	器質的心疾患にともなった J波症候群の治療戦略について

冠攣縮性狭心症患者の植込み型除細動器適切作動と 
J波についての長期観察

山岡広一郎　三浦麻利衣　小峰征也　鈴木美波
砂川昌隆　津野　航　水沼吉章　佐々木高史
鯨岡裕史　新井智之　吉田精孝　髙橋正雄
北條林太郎　土山高明　深水誠二

【背景】冠攣縮性狭心症は一般的には予後良好の疾患といわれている．しかし，中には内服治療に対す

る反応が乏しい難治例や心室不整脈を発症する患者が存在する．心室不整脈を発症する患者群の傾

向・治療については不明な点が多く，リスク層別化・植込み型除細動器（ICD）植込みの是非について

は議論の余地が残されている．また，冠攣縮性狭心症と早期再分極症候群との関連についても明らか

になっていない．【方法】2002年から 2022年までに当院で冠攣縮性狭心症と診断され，かつ冠攣

縮性狭心症が原因で発症した心室不整脈に対する二次予防として ICDを植込まれた患者を対象とし

た．背景・内服薬・適切作動・不適切作動・J波有無などを長期間観察し，傾向を評価した．【結果】

対象患者は 31例で，平均観察期間は 10.3年で最長観察期間は 20.5年であった．適切作動は 6例

（19.4％）であり，ICD植込みは妥当なものであると思われた．J波有病率は 9例（29.0％）であり，

特発性心室細動患者群の J波有病率と同程度であった．心室不整脈発症後 5年以上経過した際の J波

長期有病率は 6例（19.4％）であった．ICD適切作動有無の群間での比較では，背景疾患・内服薬・J

波・下壁誘導 J波の有無に有意差はみられなかったが，側壁誘導 J波は ICD適切作動群で有意に多く

みられた（3/6例 vs 2/25例，P＝ 0.038）．ICD植込みから適切作動までの平均期間は 2.6年でか

つ最長期間は 5.8年であり，ICD植込み後 6年以降では 1例も適切作動する症例はみられなかった

（図）．【結論】側壁誘導 J波が冠攣縮性狭心症患者の心室不整脈再発の予測因子となる可能性があり，

心室不整脈発症後 6年以上の慢性期では心室不整脈の再発頻度は限りなく低いことが示唆された．

Keywords ⃝冠攣縮性狭心症
⃝J波
⃝植込み型除細動器
⃝心室不整脈

東京都立広尾病院循環器科
（〒150-0013　東京都渋谷区恵比寿2-34-10）

Long-term Progress of Appropriate Therapy of Implantable Cardioverter-defibrillator and J Waves in Patients with Coronary Spastic Angina

Koichiro Yamaoka, Marie Miura, Seiya Komine, Minami Suzuki, Masataka Sunagawa, Wataru Tsuno, Yoshiaki Mizunuma, Takafumi Sasaki, 

Hirofumi Kujiraoka, Tomoyuki Arai, Kiyotaka Yoshida, Masao Takahashi, Rintaro Hojo, Takaaki Tsuchiyama, Seiji Fukamizu
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図　Kaplan-Meier Survival Curve of Coronary Spastic Angina 
Patients With ICD Insertion
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Traditionally, arrhythmia syndromes associated with an apparently structurally normal heart have been 
thought of as primary electrical disorders, often due to hereditary channelopathies. Data from human 
pathology studies and epicardial mapping and ablation studies has suggested, however, that a subepicardial 
substrate of subtle microstructural abnormalities（fibrosis）is present in the right ventricular outflow tract 
of high-risk patients with Brugada syndrome（BrS）. This observation has been extended to sudden cardiac 
arrest survivors with the early repolarisation pattern（ERP）evident in the inferolateral leads, the early 
repolarisation syndrome（ERS）, and in BrS patients who also exhibit ERP（AKA global J wave syndrome）. 
ERP-associated fibrosis tends to locate to the inferior right ventricular and inferolateral left ventricular 
subepicardial regions. Ablation of delayed and low amplitude signals associated with the type 1 Brugada ECG 
pattern and/or ERP, and amelioration of the ECG patterns themselves, leads to a reduction in ICD therapies 
in high-risk patients. Pathogenic SCN5A variants, associated with conduction delay and potentially myocardial 
fibrosis, have been identified in some patients with BrS and ERS. More recent epicardial ablation studies in 
patients with unexplained cardiac arrest and no sign of BrS or ERS（idiopathic VF）, have also identified 
many with similar areas of abnormal signals. These regions appear to act as anchor points for VF drivers 
during body surface mapping of induced VF. Recent genetic studies have identified pathogenic variants in 
cardiomyopathy genes amongst patients with idiopathic VF. These findings have led to the proposal that 
the underlying pathology in BrS, and much of ERS and idiopathic VF, is a spectrum of subepicardial 
cardiomyopathy that can only be detected in vivo on the ECG and/or during mapping studies or at post-
mortem by histopathology. Appreciating this paradigm will lead to a more personalised and granular 
approach to diagnosis and therapy.

イブニングセミナー

Subtle microstructural abnormalities in BrS, ERS, and IVF :  
An underlying cardiomyopathy?

Elijah Raphael Behr
Professor of Cardiovascular Medicine and Consultant Cardiologist and Electrophysiologist Director, 

Cardiovascular and Genomics Research Institute, St George’s, University of London St George’s University 
Hospitals NHS Foundation Trust, London Mayo Clinic Healthcare, London
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