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研究要旨 

【目的】カテコラミン誘発性多形性心室頻拍 (CPVT) における植込み型除細動器 (ICD) 植込みの頻

度や対象者の特徴を明らかにする。【対象と方法】2013 年 8 月から 2019年 1 月までに CPVT の遺伝

子解析が依頼され、原因遺伝子変異が同定された CPVT 患者 37 人 (男性 18人)。【結果】対象患者

の遺伝子解析時年齢は 13.5±8.6 歳。遺伝子解析依頼時までに症状を呈していた患者は 34人で、そ

のうち心室細動 (心停止) を来していた患者は 16人だった。このうち ICD を植込まれた患者は 6人

で心肺蘇生後の患者が 5人であり、もう 1 人は失神のみであった。ICD 植込み時の内服薬はβブロ

ッカーとフレカイニドの併用が 2人、βブロッカーのみが 3人であり、1 人は無投薬の状態で ICD

が植込まれていた。【結論】CPVT は致死性の疾患であるが、ICD の誤作動が誘引となり、致死的不

整脈を来すことがある。今回の患者群では、心肺蘇生後の患者でも ICD 植込みは 32%にとどまって

いる。ただ無投薬の CPVT 患者への ICD 植込みもあり、CPVT 患者に対する内服治療および ICD 植

込みは慎重に行う必要がある。 

 

A. 研究目的 

カテコラミン誘発性多形性心室頻拍

（Catecholaminergic Polymorphic Ventricular 

Tachycardia, CPVT）は運動や情動などのカテコ

ラミン刺激を契機として若年者に心室不整脈か

らの突然死を来す遺伝性の疾患である。主な原

因は細胞内の筋小胞体 (SR) 上にある心筋リア

ノジンチャネル (RyR2) をコードする遺伝子、

RYR2 の変異であり、変異 RyR2 は SRに貯蔵さ

れているカルシウムイオンを大量に心筋細胞内

へ放出するため、心室不整脈の原因となる。 

CPVT の治療薬としてβブロッカーが使用さ

れてきたが、コントロール不良例もあり、植込

み型除細動器（ICD）の植込みが必要な症例も

少なくなかった。2009 年に CPVT に対するフレ

カイニドの効果が報告 (Watanabe H, et al.: Nat 

Med, 15:380-383,2009) されて以降、CPVT に対

する薬物治療が確立されてきた。そして 2019

年、CPVT 患者に対する ICD 植込みが予後を悪

化させることが国際共同研究で明らかになった 

(van der Werf C, et al: Eur Heart J, 

40:2953-2961,2019) 。 

そこで本研究では、フレカイニドが CPVT の治

療薬として使用されるようになった 2013年以降

に CPVT の遺伝子解析目的で登録され、原因遺伝

子変異が同定された CPVT 患者について、ICD 植

込みの頻度およびその特徴を明らかにする。 

 

B. 研究方法 

対象者は 2013年 8 月から 2019 年 1月までに

CPVT の遺伝子解析目的で登録され、原因遺伝

子変異が同定された患者 37 人（男性 18人）。 

 対象者の登録時までの症状、内服薬の有無、

遺伝子変異について調査を行った。 
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（倫理面への配慮） 

 本研究は滋賀医科大学倫理委員会（承認番号

G2011-128）および国立循環器病研究センター

倫理委員会（M29-167-4）の承認を受け、対象

者または保護者の書面による同意を得て実施し

ている。 

 

C. 研究結果 

対象者の遺伝子解析時年齢は 13.5±8.6 歳で、

34 人に RYR2 変異を、2人に CALM2 変異、1

人に CALM1 変異を同定した。37人中 34人が

有症状で、16人は心室細動または心停止の既往

がある。無症状者 3人について、2人について

は突然死の家族歴があり、もう 1人は先天性 QT

延長症候群が疑われ、いずれも運動負荷試験が

実施され、CPVT に特徴的な心室不整脈が記録

されたため CPVT と診断され、遺伝子診断が実

施されている。 

遺伝子変異が同定された患者で ICD植込みを

実施されている患者は 6人（16.2%）で、全員

が RYR2 変異キャリアだった。表 1に ICD 植込

み患者の詳細をまとめる。 

表 1 ICD 植込み患者 

患者 性別  初発年齢 症状 内服薬 

1 女 5 心室細動 BB, FL 

2 男 6 失神 BB 

3 女 15 心室細動 BB 

4 男 17 心肺停止 なし 

5 女 6 心室細動 BB, FL 

6 女 8 心室細動 BB 

BB：βブロッカー、FL：フレカイニド 

 

ICD 植込み時の平均年齢は 14.8±8.8 歳。植

込みまでの症状は心室細動または心肺停止が 5

名、失神が 1人であった。失神のみで ICD を植

込まれた患者は、精神発達遅滞があり、怠薬に

よる発作が危惧されたため、ICD 植込みが実施

されている。ICD 植込み時、2人はβブロッカ

ーとフレカイニド、4人はβブロッカーを内服

していた。無投薬で ICD が植込まれている患者

は、17歳から運動時の失神を繰り返していたも

のの、無治療で経過しており、30 歳時に心肺停

止を来したため、ICD を植込まれている。 

なお心室細動または心肺停止既往で ICD植込

みが実施されなかった 11人では、全員に薬物治

療が実施されていた。 

 

D. 考察 

CPVT は致死性の心室不整脈を来す疾患であ

るが、ICD ショックによるカテコラミン放出に

よって、ストームとなることがある。また CPVT

患者では、上室性頻拍の合併が多く、これらの

頻拍に対する誤作動によってカテコラミンが放

出され、心室不整脈を生じることがある。 

2019年の報告 (van der Werf C, et al.: Eur Heart 

J, 40:2953-2961,2019) では、心肺停止既往のあ

る 136人の CPVT 患者のうち 79 人に ICD が植

込まれており、そのうち 3人が突然死している。

一方、ICD を植込まれなかった群、57人に突然

死はなかった。つまり CPVT 患者において、ICD

植込みによる予後改善効果は明らかでない。 

 これらの結果から、CPVT 患者に対しては、

心肺蘇生後であっても、十分な薬物治療と厳格

な ICD の設定が必要であることがわかる。 

近年、皮下植込み型 ICD (S-ICD) が使用可能と

なり、若年者に対する植込みも増加している。

しかしS-ICDでは sensing failureによる誤作動も

多い (Zeitler EP, et al.: Heart Rhythm, 

17:447-454,2020)。CPVT では誤作動が心室頻

拍・心室細動の原因となりうるため、S-ICD の

適応については、慎重な判断が必要となる。 

 

E. 結論 

CPVT は致死性の疾患であるが、フレカイニ

ドを含めた薬物治療が有効である。一方で ICD

は CPVT患者の予後を悪化させる可能性がある。

CPVT 患者への ICD 植込み頻度は、心肺蘇生後

の患者であっても、十分な薬物治療後にその適

応を検討すべきであろう。 
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