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研究要旨 

心室細動(VF)を伴う早期再分極症候群とBrugada症候群を多施設で登録し、種々の検査を施行

して、両症候群の病態と長期予後を前向きならびに後ろ向きに検討した。この2年間でVFを伴

う早期再分極症候群を54例、VFを伴うBrugada症候群を77例、その他62例の計193例を登録でき

た。約2年半の経過観察ではVFを伴う場合は両症候群共、同等で不良な予後を呈した。早期再

分極症候群の後ろ向き検討では、Brugada症候群に性質が類似して予後の不良な群と、性質が異

なり予後の良好な群に分類され、高位肋間を含む前壁誘導(V1-V3)での非type1のJ波の有無によ

りその予後が決定されることが判明していたが、前向き予後調査でもそれを裏付ける結果が得

られた。 

 
Ａ．研究目的 
 Brugada 症候群は、V1-V3 誘導の特異な ST 上昇
を特徴とし、青壮年男性が夜間に心室細動（VF）
のために突然死する疾患である。一方、早期再分
極(early repolarization)症候群は、下側壁誘導におけ
るＪ波を特徴とする突然死疾患である。前者は
1992 年に Brugada により病態が報告されてからす
でに 20年を経た疾患であるのに対し、後者は 2008
年に Haissaguerre らにより提唱された未だ新しい
疾患ともいえる。現在、欧米では、Brugada 症候
群と早期再分極症候群とは同一の遺伝的背景、再
分極異常に基づいて表現型だけが異なる疾患群と
の考え方が主流であるが、Na チャネル遮断薬に対
する反応や有病率等の疫学は、両者で大きく異な
っている。また Brugada 症候群では再分極異常だ
けでなく、脱分極異常が大きな役割を果たしてい
るとの研究結果や、早期再分極症候群においても、
再分極ではなく脱分極に異常があるとの報告も近
年相次いでおり、その病像は未だ混沌としている。
本研究では早期再分極症候群と Brugada 症候群を
全国的な規模で集積し、後ろ向きと前向きに予後
を観察し、同時に種々の心電図検査、電気生理学
検査、遺伝子検査等を行って両症候群の病態、機
序と、予後を解明することを目的とする。 
 
Ｂ．研究方法 
本研究では、1)Haissaguerre らの定義した早期

再分極症候群、すなわち、VF の既往を有し、Ⅱ,
Ⅲ,aVF 誘導とⅠ,aVL,V4-V6 誘導のうち、2 誘導以
上で notch または slur 波形を呈する 1mm 以上の J
波増高を有する症例と、2)VF の既往のある、ま
たは既往のない Brugada 症候群を登録する。可能

な例でピルジカイニド等のⅠc 群薬負荷試験を行
い、前胸部誘導での Type1 波形の出現状況を観察
する。全例で突然死家族歴と失神歴を聴取し、心
蘇生歴のある例では VF の出現時間、出現状況を
把握する。必須検査として高位肋間心電図、心エ
コー図、ホルター心電図、運動負荷検査を、一部
の例に加算平均心電図、心磁図検査を行い、同意
の得られた例では電気生理学的検査により、心室
性不整脈の誘発を右室心尖部と流出路から行う。
誘発に用いる期外刺激数は 3 連発までとし、最短
連結期間隔は 180msec とする。また、登録症例の
うち、同意を得られた症例では末梢血を採取し、
ゲノム DNA を抽出する。心筋に発現する Brugada
症候群関連の遺伝子（SCN5A,CACNA1C 等）を
PCR で増幅し、DNA シークエンサーで遺伝子異
常を同定する。 

これらの結果に基づいて、両症候群の病態と、
遺伝子解析を行い、その相違を明らかにすると共
に、後ろ向き、ならびに前向きの予後調査結果か
ら、これらの疾患の予後予測指標を明らかにする。 
 
Ｃ．研究結果 

この 2 年間において、過去の研究での登録症例
を含め、計 193 例(VF を伴う早期再分極症候群:54
例、VF を伴う Brugada 症候群:77 例、その他 62
例) を登録できた。平均 29.8±8.7 月の前向き予後
調査では、VF を伴う早期再分極症候群 54 例中の
9 例(17%)と、VF を伴う Brugada 症候群 77 例中 10
例(13%)にVFによる ICD適切作動が生じていたが、
VF 再発率には両群間で有意差を認めなかった。
また、Brugada 症候群のうち、失神既往のある 30
例中 2 例(7%)に ICD 適切作動が生じていたが、無



症候 27 例には VF が生じていなかった。早期再分
極症候群のうちで VF を生じていたのは、高位肋
間を含む V1-V3 誘導で非 type 1 の ST 上昇を伴っ
ていた例が 6 例、伴っていなかった例が 3 例であ
った。しかしながら後者の 3 例中 1 例は short QT
症候群を合併しており、あとの 2 例では高位肋間
心電図を記録できてなく、また 1 例では Na チャ
ネル遮断薬による薬物負荷が施行されていなかっ
た。 

遺伝子検査は 111 例に施行されており、うち 18
例で SCN5A 等の遺伝子変異が認められた。この
うち SCN5A変異のあった 2例でVFが再発してい
た。 
早期再分極症候群では、前壁誘導の J 波の意義

を後ろ向きに検討した。VF を伴う下側壁早期再
分極症候群 31 例に Na チャネル遮断薬を投与し、
その反応から 1)下側壁誘導(II,III,aVF,I.aVL,V4-V6)
の J 波と前壁誘導(V1-V3)に J 波（saddleback 型 ST
上昇またはnotch）を認めるERS(A)群12例(39%)、
2)下側壁誘導にのみ J 波を認める B 群 19 例(61%)
の 2 群に分類し、type 1Brugada 症候群(BS 群)40
例、基礎疾患を伴わない特発性心室細動（IVF 群）
13 例を比較対照群として、それぞれの病態、予後
を検討した。その結果、下側壁誘導以外に前壁誘
導に J 波を有する ERS(A)群と BS 群では、主とし
て夜間に VF 発作が生じ、それぞれ 90 ヶ月、104
ヶ月間の経過観察中に VF を繰り返して予後が悪
かったのに対し、下側壁誘導にのみ J 波を有する
ERS(B)群と IVF 群とは、そのほとんどが体動時に
VF 発作が生じ、それぞれ 76 ヶ月、82 ヶ月の経過
観察期間中の心事故発生率は有意に少なかった。 

また、ERS(A)群のうち VF 再発があった 7 例中
6 例では、高位側壁誘導(I,aVL)に J 波を有してい
た。一方、水平型または下降型 ST は早期再分極
症候群の不良な予後を予測する有用な指標ではな
かった。VF 再発に対する治療に関しては、ERS(A)
群の 1例でキニジンが、1例でシロスタゾールが、
1 例でデノパミンが有効であったが、ベプリジル
は3例中1例のみが有効であったにすぎなかった。 
 
Ｄ．考察 

今回の検討により、早期再分極症候群が全く異
なる2つの病態から構成されており、約40%は
Brugada症候群と類似した病態と不良な予後を示し、
残りの約60%は特発性心室細動に類似した病態と
良好な予後を示すことが判明した。しかもそれらは
前壁誘導で主として非type1、つまりsaddleback型の
J波を示すか否かで病態と予後が決定されることが
判明した。この結果からは、前壁のJ波を合併した
早期再分極症候群では、Brugada症候群と同様に、
再分極異常、または脱分極異常からVFが発生する

ことが推定されたが、下側壁誘導だけにJ波をもつ
早期再分極症候群は従来の機序では説明が困難な、
ある種の脱分極異常に基づいて、VFが生じる可能
性が示唆された。また、純粋な下側壁早期再分極症
候群ではAntzelevitchらが指摘したような、J波分布
別の重症度分類があてはまらない上、Tikkanennら
が指摘したJ波に続くST変化（水平型または下降型）
も必ずしも不良な予後に結びつかないことが確認
された。ただ、今回の検討は少数例での後ろ向き研
究であるため、多数例での前向き研究による検証が
必要と考えられた。 

本研究におけるこれらの疾患群での多施設共同
の前向き予後調査は、その検証の意味がある。未だ
約2年半という短い観察期間ではあるが、前向き予
後では後ろ向きの検討と同様な結果が示されつつ
ある。すなわち、VFを伴った早期再分極症候群の
17%に再発が生じ、これはVFを伴うBrugada症候群
の13%とほぼ同等の高い再発率であった。また、VF
を再発した早期再分極症候群9例中6例が前壁誘導
に非type1のJ波を有していた。さらに、残りの2例
は高位肋間心電図が記録されていない、または薬物
負荷検査が施行されてなく、非type1のJ波を伴って
いた可能性のある症例であった。その上、両検査が
施行済みで下側壁誘導のみにJ波の存在が判明して
いる症例の中で、唯一VFが再発した1例はshortQT
症候群を合併していた。つまり早期再分極ではなく
QT短縮によりVFを生じた可能性を否定できなか
った。以上より、早期再分極症候群の中で予後が不
良であるのは、前壁誘導で非type1のJ波（主として
saddleback型ST上昇）を伴う例に限定される、ある
いはそうでない純粋な下側壁早期再分極は極めて
良好な予後を示す可能性が再確認された。今後、よ
り長期に早期再分極症候群例を経過観察すること
により、前壁誘導での非type1波形の意義が明確に
なると共に、本症候群の機序の理解がすすむと考え
られた。 
 
Ｅ．結論 

VFを伴う早期再分極症候群とBrugada症候群は
ほぼ同様に不良な予後を呈していた。早期再分極症
候群は全く異なった2つの病態から構成されており、
前壁誘導での非type1のJ波の存在が早期再分極症
候群の不良な予後を決定している可能性が、後ろ向
き研究ならびに前向き研究の両者から推測された。 
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1. 特許取得 
  なし 
2．実用新案登録 
  なし 
3．その他 
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