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特発性心室細動

大　三 尉＊

はじめに

　心室細動は心拍数400－600／分の細かいQRS波

形が刻々変化する頻拍と定義され，直ちに処置し

なければ致死的となる1）．一方，多形性心室頻拍

はQRS波形が刻々変化するが心室細動に比べて，

QRS波形電位が大きく，頻拍数も200－300／分と

遅く，また自然停止することが多い2）．しかし，

心室細動（特に特発性心室細動）として報告され

ている心電図の中には厳密な意味で多形性心室頻

拍に分類されるものも含まれている．また，多形

性心室頻拍は心電図上QT延長を伴う場合を

Torsades　de　pointesと呼ぶが3），発作時のQRS波

形の特徴（極性と振幅が刻々と変化し，等電位線

を軸として捻れるような外見を呈する波形）で診

断し，QT延長を診断基準に加えない専門家も多

い4）．心室細動，多形性心室頻拍，TdPの発生機i

序は各々異なる可能性があるため本来は区別すべ

きだが，臨床的には三者を区別していないのが現

状である5）．

　特発性の定義は，1）明らかな解剖学的異常を

認めない，2）明らかな外的原因がない，患者に

起こるものとされる．しかし，解剖学的な異常の

中に，ミクロのレベルや分子レベルの異常までを

も含むか否かで特発性の定義が曖昧になる．一般

的に，通常の検査で解剖学的な異常が認められな

い場合を特発性と定義している．また，通常は，

先天性QT延長症候群のTorsades　de　Pointesは特

発性心室細動に分類されない．ここでは，今日ま

で比較的多く報告されている，1）カテコラミン

誘発性多形性心室頻拍，2）連結期の短い心室期

外収縮で誘発される多形性心室頻拍（short　cou一

pledのTorsades　de　Pointe），3）ST上昇一右脚

ブロックを伴う患者で起こる特発性心室細動，の

3つのタイプの特発性心室細動について述べる5）．

カテコラミン誘発性特発性心室細動（図1）6－8）
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　ストレスや感情の高まりで起こる特発性心室細

動は20年前から報告されている．この心室細動は

Torsades　de　Pointes様のQRS波形を呈さず，数

種類のQRS波形が混在する頻拍である．この特

異な特発性心室細動は二方向性頻拍，失神心室頻

拍，多源性心室頻拍等と異なった名前で報告され

ている．最近，Leenhardtら6）は自ら経験したこ

のタイプの特発性心室細動患者21名（小児）を報

告し，カテコラミン感受性多源性心室頻拍と命名

した．Leenhardtらは1960年からの文献を検索し，

カテコラミン感受性多源性心室頻拍はこれまで59

症例報告されていると発表している．本邦では川

出ら7）が突然死した4名の心室頻拍患者（明らか

な器質的心疾患を有さず，またQT延長を認めな

い）検討したところ，3名がカテコラミン感受性

心室頻拍であったと報告し，この頻拍の危険性を

強調した．

　Leenhardtら6）の報告によると，失神の発症年

齢は平均7．8才で性差なく（男性12名，女性9名），

多源性心室頻拍は運動や感情の高まりにより出現

した．突然死の家族例が30％に認められ，平均

7年間の経過中に2名が突然死した．安静時心電

図のQTcは全例440　ms以下でそのうち10名は400

ms以下であった．また，全例で徐脈傾向がみられ，

日中の心拍数が60／分以下の症例は12名であった．

運動やストレスにより洞調律から接合部調律，多

源性心室期外収縮の頻発から心室頻拍へと移行し

た．また，心房頻拍，接合部頻拍，心室頻拍が混

在し二方向性頻拍を呈することが多かった．これ
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らの特徴のうち，1）Isoproterenolや運動負荷で

QTが著明に延長する，2）除脈傾向がある，3）

突然死の家族歴がある，は先天性QT延長症候群

と酷似している．しかし，1）心房ペーシングに

よる心拍数増加に対してQTが延長する，2）運

動負荷で心室期外収縮や心室頻拍が誘発される，

3）心室頻拍は二方向性や数種類のQRS波形が

混在するパターンを呈する（先天性QT延長症候

群はTorsades　de　Poi皿tes様の波形を呈する）等

の特徴は先天性QT延長症候群と異なる．両者の

もっとも大きな相違点は，先天性QT延長症候群

では心室のみの興奮性が高まっているのに対して，

カテコラミン感受性多源性心室頻拍では心室のみ

ならず，接合部，心房の興奮性も高まっており，

運動負荷により心室頻拍の他に，接合部頻拍，心

房頻拍が誘発される事である．以上，カテコラミ

ン感受性多土性心室頻拍は先天性QT延長症候群

との類似点は多いが，異なる点も多く，先天性

QT延長症候群の一亜型か否かは今後の検討が必

要である．

連結期の短い心室期外収縮で誘発される特発性

心室細動（図2）8’11）

　1969年にLedwigh8）は短い連結期（R　on　T）の

期外収縮で誘発される特発性心室細動（ldiopathic

Recurrent　Ventricular　Fibrillation）の症例を報告

した．その際に，過去に発表された特発性心室細

動8症例のうち4症例が短い連結期（RonT）の

期外収縮から心室細動が惹起されるタイプであっ

たと指摘している．また，Leenhardtら9＞は1972

年から1991年の間にフランスのLariboisiere病院

で自らが経験した同様のタイプの特発性心室細動

14症例をまとめた（1994年）．これらの心室細動

の特徴は1）短い連結期の心室期外収縮（連結期

く300ms）から発生する，2）Torsade　de

Pointes様波形を呈する，であるため“短い連結

期の心室期外収縮から発生するTorsade　de

Pointesの一亜型”と命名した．このタイプの特

発性心室細動の症例報告は本邦でも散見され，相

原ら10）は国立循環器病センターで経験した4例
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をまとめて発表している．

　Leenhardtら9）のまとめた14名の臨床的特徴は，

平均年令34．6才で，男性7名，女性7名であった．

全例で失神発作が初発症状であり，4名が突然死

の家族歴を有した．発作時に抗不整脈薬，毒物，

アルコールなどを服用している患者はいなかった

が，一人の患者では発作時に低カリウム血症（2．9

mmol／L）を認めた．また，二人．は感情の高まり

が誘引で，一人は運動中に発作を起こした．安静

時心電図は，一例の頻拍依存性左脚ブロック以外

は全例正常であった．QT時間は全例正常でTU

波形の異常も認めなかった．Isoproterenol投与や

運動負荷ではQT間隔は延長TU波形の異常も認

めばれなかった．運動負荷では9人中2人に連結

期の短い心室期外収縮が出現し，ホルター心電図

解析では昼間に心室期外収縮が多かった．7年間

の経過観察中に5人が死亡，うち4人が突然死で

あった．一方，国立循環器病センターでまとめた

このタイプの特発性心室細動では，Leenhardtら

の報告と性別以外は（国立循環器病センターの症

例は7例全例女性）ほぼ同じであった．年令は25

－62歳で，安静時の心電図ではQRS波形の異常

やQT間隔延長を認めなかった．　Isoproterenol投

与や運動負荷ではQT間隔は延長TU波形の異常

も認められなかった．発作時心電図では連結期の

短い（通常250ms以下）RonT型の心室期外収

縮を認め，これに引き続き多形性心室頻拍（心室

細動）が起こっていた11）．また，3人の患者で

は発作直前に下痢をし，発作時のカリウムは低め

であった．

RonT　PVC

Polymorphic　VT

幻

図2

　以上，このタイプの心室細動の発生には交感神

経二進と低カリウムが発作の発生にある程度関与

している可能性が示唆された．また，発作中に電

気生理学的検討ができた一例では不応期が特に短

くなっている心室部位（右室心尖部）が認められ，

この部位からの心室刺激で多形性心室頻拍が誘発

された．不応期が短くなった機序は不明であるが，

不応期短縮によるバラツキが生じて機能的リエン

トリーが生じた可能性が考えられる．

ST上昇一右脚ブロックを伴う患者で起こる特

発性心室細動12～15）（ST上昇型タイプ）（図3）

　Burgadaら12）は安静時12誘導心電図で右脚ブロ

ックと右側胸部誘導の持続的ST上昇を示す特発

性心室細動8名を報告した（1992年）．その以前

の特発性心室細動の報告例をみるとこのタイプが

比較的多く含まれている．Martiniの報告した特

発性心室細動症例6名のうち3名は心電図の特徴

からST上昇型タイプと考えられる．本邦でも，

相原ら13）は同じタイプの特発性心室細動の症例

を注目して右側胸部誘導ST上昇タイプとして報

告した（1990年）．

　Burgadaらユ2）が発表した8名の内訳は男性6名，

女性2名，年齢は2－55才であった．3名に突然

死の家族歴があった．心臓超音波検査，右室，左

室造影および冠動脈造影では異常を認めず，エル

ゴノミン負荷でも冠動脈の攣縮は認められなかっ

た．また，心筋生検を施行した2名では異常を認

めなかった．一方，国立循環器病センターの症例

・では全例男性（7名）で，年令は35－63歳，2名

に突然死の家族歴が認められた．安静時心電図で

は右側胸部誘導のST上昇が全例に認められた．

しかし，ST上昇の範囲が右側胸部誘導に限られ

ず下壁や後壁誘導にも認められる症例も存在した．

また，心電図上右側胸部誘導ST上昇は経時的に

変化し，発作直前にSTがさらに上昇する症例が

多かった．QT間隔は発作時，非発作時とも正常

範囲であった．一方，不完全ないしは完全右脚ブ

ロックを認めたのは約半数であり，Burugadaが

報告しているように右脚ブロックの存在が必須で

或るかどうかは今後の検討が必要である．冠動脈

は全例正常で，冠動脈攣縮も誘発されなかった．

また，超音波検査，二二造影，左室造影および冠

動脈造影では異常を認めなかったが，3名の患者
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ではMRIまたはCTで右室に軽度の形態的異常

を認めた．右生心内膜側からの心筋生検では異常

を認めなかったが，右仁心外膜側の心筋生検を施

行した（植え込み式除細動器植え込み時）2名で

は脂肪の異常沈着が認められた．Martini14）の報

告した特発性心室細動の症例の3例も通常の生検

では解剖学的異常が発見できず，MRIや心筋生

検で右室の異常が認められた報告している．我が

国でも住吉15）や宮沼16）はこのタイプの特発性心

室細動患者の心筋生検で異常が認められたと報告

している．解剖学的異常の有無に関しては右室異

形成との類似点があり，右室異形成の一亜型であ

るの可能性を我々は考えているが，今後の確認が

必要である．

　このタイプの心室細動の機序に関して，Burga・

ta等は1）刺激伝導系の伝導遅延が認められる，

2）心室電気刺激で発作が誘発されることよりリ

エントリー性不整脈と考えている．また，国立循

環器病センターでは，1）心室期外収縮挿入時に

心室内伝導遅延が認められる，2）伝導遅延出現

時に心室細動が誘発されることよりreentry性不

正脈の可能性を考えている．心電図上の特徴とし

て，ST上昇を重視するか，脚ブロックを重視す

るかで意見が分かれている．Burgata等は脚ブロ

ックに注目し，国立循環器病センターではST上

昇を重視している．このST上昇の機序は
monophashic　action　potential（MAP）の記録からは

説明ができなかった．しかし，MAPは心内膜側

Vl V2

からの情報のみであるため，心外昌昌での再分極

過程の異常や心外膜と心内膜の活動電位持続時間

の違いで生じている可能性がある．最近，ST上

昇の機序に関しては宮崎らは，1）心外膜と心内

膜の活動電位持続時問の違い，2）心室伝導遅延

のいずれでも，ST上昇は説明できると報告して

いる．

　発作が精神的ストレス，過労時の夜間睡眠中に

多く発生していることより副交感神経との関係が

研究されている．このことに関しても今後の解明

が期待されている．

　上記の3つのタイプ以外にも特発性の心室細動

が多く報告されているが，ここでは最近注目され

ている3つのタイプを紹介した．
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