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Ａ．研究目的
本邦におけるカテコラミン誘発多形性心室頻拍

(CPVT)の遺伝学的特徴
ことが本研究の目的である。
 
Ｂ．研究方法
 本邦の主要施設へアンケートを送り、患者の情報
を集め、臨床的特徴、治療内容、遺伝子解析の実態、
家族歴、予後について検討した。
（倫理面への配慮）
遺伝子診断に当たっては、その必要性、生じうる
不利益について、患者及び保護者に充分説明し、
文書による同意を得た上で行った。
 
Ｃ．研究結果
対象は79

女52例；66
 
図1 対象の性別
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例(9％)存在した。
 性別の比較では、若年型の男女比は
たが、成人型では全例女性であ
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予後に関する効果は検討されていない。 
今後これらの症例の長期予後、さらなる有効薬

剤の検討を行う予定である。 
 

E. 結論 
 カテコラミン誘発多形性心室頻拍は、遺伝子診断
による遺伝子異常の発見率が高く、遺伝子診断が確
定診断に有用である。多くはRyR2遺伝子異常であ
るが、若年型ではCASQ2遺伝子異常も3％にみられ
る。家族内発症例は少なく、成人型では家族内発症
は認められず、若年型の6％に家族内発症を認めた。
CPVTの予後は近年改善しており、フレカイニドの
投与が大きく影響していることが考えられた。 
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