
厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
 分担研究報告書 

 

 
遺伝子診断に基づく不整脈疾患群の病態解明および診断基準・重症度分類・ 

ガイドライン作成に関する研究  
 

研究分担者 住友直方 埼玉医学大学国際医療センター 小児心臓科 教授 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Ａ．研究目的 

カテコラミン誘発多形性心室頻拍

（CPVT）は予後不良の遺伝性不整脈であり

10 年間で 20〜40％の患者が死亡するとされ

ている。また発症年齢は 10 代がピークであ

り、若年性突然死の原因として本症が挙げら

れている。CPVT の予後を改善するために

種々の薬剤、デバイスが使用されてきた。本

研究では CPVT の予後を決めるための因子

を検討するために研究を行った。 

Ｂ．研究方法 

国内の多施設に CPVT 登録用のアンケー

トを送り、その結果を元に本研究を行った。

統計学的検討は JMP version9.0.2 を用い、

P<0.05 をもって有意差ありと判定した。 

（倫理面への配慮） 

患者情報は非表示として個人情報の流出

に配慮した。 

Ｃ．研究結果 

 88 例の患者が登録された。性別は男 31 例

（35％）、女 57例（65％）で若干女性が多か

った（図１）。発症年齢は 11.3±7.9 歳で、

経過観察最終年齢 20.1±11.1 歳での生存、

突然死の有無で予後を検討した。 

 
図 1 性別 
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研究要旨 

［目的］カテコラミン誘発多形性心室頻拍（CPVT）は予後不良の遺伝性不整

脈である。CPVT の予後を決めるための因子を検討するために研究を行った。 

[結果] 88 例の患者で検討を行った。男では 31 例中 6 例（19%）、女では 57

例中 3 例（5％）が突然死しており、有意に男に突然死が多かった。

（P=0.0424）β遮断薬が使用されていた 74 例中 9 例が突然死しており、β遮

断薬不使用 14 例例中突然死はいなかったが有意差はなかった。（P＝0.0690）

フレカイニドを使用していた 20 例では突然死例はいなかったが、フレカイニ

ドを使用していなかった例では 68 例中 9 例（13％）で突然死しており、フレ

カイニドが突然死予防に有効であることが示された。（P＝0.0263） 

［結論］CPVT 男性では予後不良の可能性が高く、注意深い経過観察と運動制

限が必要である。またβ遮断薬投与のみでは突然死予防には不完全で、フレカ

イニド投与が予後を改善させる可能性があることが示された。 



1．性別での予後の検討 

男女で突然死の比率を検討すると、男で

は 31 例中 6 例（19%）、女では 57 例中 3

例（5％）が突然死しており、有意に男に突

然死が多いという結果であった。

（P=0.0424）（図 2） 

            P=0.0424 

 

図 2 性別での予後の比較 

Male：男、Female：女、Alive：生存、

SD：突然死（以下同様） 

 

2. 遺伝子異常の有無での予後の検討 

遺伝子検査を行っていない例が 47 例でそ

の内 8 例が突然死しており、リアノジン受容

体(RyR2)異常を認めたものが 34 例で 1 例が

突然死、RyR2 異常を認めない例が 5 例、カ

ルセクエストリン遺伝子異常を認めた例が 2

例であったがいずれも突然死例はいなかっ

た。統計学的には有意差を認めなかった。

（P=0.1032）（図 3） 
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図 3 遺伝子異常の有無での予後の検討 

ND：遺伝子検査施行せず、RyR2：リア

ノジン受容体異常あり、RyR2(-)：リアノジ

ン受容体異常なし、CASQ2：カルセクエス

トリン遺伝子異常あり 

3．β遮断薬使用の有無での予後の検討 

proporanolol 41 例、atenolol 11 例、

bisoprolol 6 例、carvedilol 6 例、carteolol 3

例、metoprolol 3 例、nadolol 3 例、pindolol 

1 例、と種々のベータ遮断薬が使用されてい

た。β遮断薬が使用されていた 74 例中 9 例 

 

              P=0.0690 

 

図 4 β遮断薬使用の有無での予後の検討 

ß blocker：β遮断薬使用、None：β遮断

薬不使用が突然死しており、β遮断薬不使用

14 例例中突然死はいなかったが、統計学的
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に有意差は認めなかった。（P＝0.0690）(図

4) 

 

4．フレカイニド使用の有無による予後の

検討 

Na チャネル遮断薬としては、ジソピラミ

ド 1 例、メキシレチン 6 例、フレカイニド

20 例が使用されてたが、フレカイニドを使

用していた例では突然死例はいなかったが、

フレカイニドを使用していなかった例では

68 例中 9 例（13％）で突然死しており、フ

レカイニドが突然死予防に有効であることが

示された。（P＝0.0263）（図 5） 

               P=0.0263 

 

図 5 フレカイニドの有無による予後の検

討 

Flecainide：フレカイニド使用例、

None：フレカイニド不使用例 

 

Ｄ．考察 

本研究では CPVT 男性での予後が悪く、

遺伝子型は予後に関係ないことがわかった。

治療としてはβ遮断薬が一般に使用されてい

るが、β遮断薬は必ずしも突然死を予防でき

ないことが示され、唯一フレカイニドが予後

を改善することが示された。 

 

 

Ｅ．結論 
CPVT 男性では予後不良の可能性が高く、

注意深い経過観察と運動制限が必要であ

る。またβ遮断薬投与のみでは突然死予防

には不完全で、フレカイニド投与が予後を

改善させる可能性があることが示された。 
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