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研究要旨 
遺伝性ＱT延長症候群は、心電図上のQT間隔延長を特徴とし、重症心室性不整脈による突然死を来たし得る
遺伝性不整脈疾患である。致死性不整脈発症予防のため薬物治療としてβ遮断薬が第一選択薬であるが、我々
は、β遮断薬開始早期に多形性心室頻拍を来したQT延長症候群2型の症例を経験した。β遮断薬による徐伯化、
軽度電解質異常が影響していた可能性が考えられ、QT延長症候群症例におけるβ遮断薬導入時に注意すべき
点であると考えられた。 
 
 
Ａ．研究目的 
  遺伝性ＱT延長症候群は、心電図上QT間隔延長
を特徴とし、重症心室性不整脈による突然死を来
たし得る遺伝性不整脈疾患である。発症機序に関
しては、心臓イオンチャネル遺伝子変異による心
筋細胞の再分極遅延が主な原因として報告されて
おり、遺伝子検査で変異が検出される約90%は、K
CNQ1遺伝子（LQT1型）、KCNH2遺伝子（LQT
2型）、SCN5A遺伝子（LQT3型）である。致死性
不整脈発症予防に関しては、β遮断薬内服が第一選
択であるが、β遮断薬は徐伯化作用があり、徐脈の
ため目標doseに対する忍容性がない症例も少なく
ない。我々は、β遮断薬開始早期に多形性心室頻拍
を来したQT延長症候群2型の症例を経験し、β遮断
薬導入時の注意点に関して検討を行った。 
 
Ｂ．研究方法 
   次世代シーケンサーを用いて心臓イオンチャ
ネル、サルコメア蛋白をコードする60遺伝子のパ
ネル解析を行い、有意な変異に関しては、ダイレ
クトSangerシーケンシング法による塩基配列の確
認を行った。 
（倫理面への配慮） 
遺伝子解析は、当施設の倫理委員会にて承認を受
け、インフォームドコンセントを行い施行した。 
 
Ｃ．研究結果 
症例は42歳女性。過去に2回失神歴があり、QT

延長を指摘されたが、経過観察となっていた。今
回、娘において失神発作、心電図上QT延長を認め、
遺伝子検査の結果、QT延長症候群2型（LQT2）と
診断され、本人も同じKCNH2遺伝子変異キャリア
ーと判明した。 
安静時心電図では、心拍数73/分、QTc 0.538 s

ecであり、致死性不整脈発症予防目的にβ遮断薬の
内服を開始したところ（ナドロール 0.45 mg/kg）、
2日後に全身倦怠感、意識レベル低下を認め救急搬
送となった。来院時、洞性徐脈（心拍数47/分）、
QT延長傾向（QTc 0.590 sec）を認め、多形性心
室頻拍（Torsades de Pointes（TdP））、心室頻
拍を生じ、リドカイン50 mg静注にて洞調律へ復
帰した。β遮断薬による徐伯化によりTdPが誘発さ
れた可能性を考え、ナドロール内服は中止、リド
カイン持続静注をメキシレチン内服に変更、血清K
やや低目であり（K 3.7 mEq/L (3.3-4.8 mEq/L)）
K保持薬を開始し、TdPの再発は認めず経過した。

ICD植込みを検討したが希望されず、内服治療を継
続し、再発作なく経過している。 
 
Ｄ．考察 

QT延長症候群の突然死予防に関する薬物療法と
しては、β遮断薬の中でも、ナドロールが最も効果
が高いと報告されており(文献1)、徐脈や電解質異
常（低K血症）はTdP発症の誘因となり得ることが
知られている。本症例では、薬剤の忍容性に注意
してナドロールを低用量から開始したが、2日後に
意識レベル低下、TdP、心室頻拍を認めた。来院時、
著明な徐拍化を認め、β遮断薬による徐拍化、軽度
電解質異常がTdP発症に関与した可能性が考えら
れた。このようにβ遮断薬導入にイベントを引き起
こす可能性があるハイリスク症例には、入院下で
の導入や着用型自動除細動器の使用が有用である
可能性があるが、リスク層別化に関して、今後の
更なる検討が必要である。また、本症例では、メ
キシレチンがadjunctive therapyとして有用であ
った。十分な薬物治療にても重症不整脈を発症す
る場合は、植込み型除細動器、心房ペーシング(文
献2)、左心臓交感神経切除術(文献3）などの侵襲的
治療が検討される。 
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えられた。（論文投稿中） 
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