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略語一覧

ACC American College of Cardiology 米国心臓病学会

ACE angiotensin converting enzyme アンジオテンシン変換
酵素

ACHD adult congenital heart disease 成人先天性心疾患

ACM arrhythmogenic 
cardiomyopathy 不整脈原性心筋症

AF atrial fibrillation 心房細動

AFL atrial flutter 心房粗動

AHA American Heart Association 米国心臓協会

AHRE atrial high rate episode 高頻度心房興奮

AI artificial intelligence 人工知能

ALVC arrhythmogenic left ventricular 
cardiomyopathy 不整脈原性左室心筋症

ARVC arrhythmogenic right ventricular 
cardiomyopathy 不整脈原性右室心筋症

AT atrial tachycardia 心房頻拍

ATP adenosine triphosphate  アデノシン三リン酸

AUC area under the curve ROC曲線下面積

AVNRT atrioventricular nodal reentrant 
tachycardia

房室結節リエントリー
性頻拍

AVRT atrioventricular reciprocating 
tachycardia 房室回帰性頻拍

BMI body mass index 肥満指数

BNP B-type natriuretic peptide B型ナトリウム利尿ペ
プチド

BRS baroreceptor sensitivity 圧受容体感受性

CFAE complex fractionated atrial 
electrogram 複雑性分裂心房電位

CLBBB complete left bundle branch 
block 完全左脚ブロック

CPR cardiopulmonary resuscitation  心肺蘇生

CPVT catecholaminergic polymorphic 
ventricular tachycardia

カテコラミン誘発多形
性心室頻拍

CRBBB complete right bundle branch 
block 完全右脚ブロック

CRT cardiac resynchronization 
therapy 心臓再同期療法

CRT-D cardiac resynchronization 
therapy defibrillator

両心室ペーシング機能
付き植込み型除細動器

CS coronary sinus 冠状静脈洞

CT computerized tomography コンピュータ断層撮影
法

DC deceleration capacity －

DCM dilated cardiomyopathy 拡張型心筋症

DNA deoxyribonucleic acid デオキシリボ核酸

DNN deep neural network 多層構造ニューラル
ネットワーク

DOAC direct oral anticoagulant 直接作用型経口抗凝固
薬

EPS electrophysiological study 心臓電気生理学的検査

ER early repolarization  早期再分極

ERS early repolarization syndrome 早期再分極症候群

ESC European Society of Cardiology 欧州心臓病学会

ESUS embolic stroke of undetermined 
source 塞栓源不明脳塞栓症

HBE His bundle electrocardiogram ヒス束電位

HCM hypertrophic cardiomyopathy 肥大型心筋症

HF high frequency 高周波

HFpEF heart failure with preserved 
ejection fraction

左室駆出率が保たれた
心不全

HFrEF heart failure with reduced 
ejection fraction

左室駆出率が低下した
心不全

HRA high right atrium 高位右房

HRS Heart Rhythm Society 米国不整脈学会

HRT heart rate turbulence 心拍タービュランス

HRV heart rate variability 心拍変動

ICD implantable cardioverter 
defibrillator 植込み型除細動器

ILR implantable loop recorder 植込み型ループレコー
ダ

IVF idiopathic ventricular fibrillation 特発性心室細動

LBBB left bundle branch block 左脚ブロック

LF low frequency 低周波

LGE late gadolinium enhancement 遅延造影

LP late potential レイトポテンシャル

LQTS long QT syndrome QT延長症候群

LVEF left ventricular ejection fraction 左室駆出率

MET metabolic equivalent 代謝当量

ML machine learning 機械学習

MMA modified moving average －

MRI magnetic resonance imaging 核磁気共鳴画像法

M-TWA microvolt T wave alternans マイクロボルト T波オ
ルタナンス

NSVT nonsustained ventricular 
tachycardia 非持続性心室頻拍

NYHA New York Heart Association ニューヨーク心臓協会

OST overdrive suppression test 高頻度駆動抑制試験
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PEA pulseless electrical activity 無脈性電気活動

PAB pharmacologic autonomic 
blockade 薬理学的自律神経遮断

PAC premature atrial contraction 心房期外収縮

PCCD progressive cardiac conduction 
disturbance 進行性心臓伝導障害

PCR polymerase chain reaction ポリメラーゼ連鎖反応

PET positron emission tomography 陽電子放出型断層撮影
法

PSVT paroxysmal supraventricular 
tachycardia 発作性上室頻拍

PVC premature ventricular 
contraction 心室期外収縮

QOL quality of life 生活の質

RBBB right bundle branch block 右脚ブロック

ROC receiver operating characteristic 受信者操作特性

RVA right ventricular apex 右室心尖部

RVOT right ventricular outflow tract 右室流出路

SACT sinoatrial conduction time 洞房伝導時間

SAECG signal averaged 
electrocardiography 加算平均心電図

SCIVF short-coupled idiopathic 
ventricular fibrillation

短連結性特発性心室細
動

SDNN standard deviation of the 
normal to normal interval 正常心拍間隔標準偏差 

SNRT sinus node recovery time 洞結節回復時間

SNRT sinus nodal reentrant 
tachycardia

洞結節リエントリー性
頻拍

SQTS short QT syndrome QT短縮症候群

SSS sick sinus syndrome 洞不全症候群

TAD terminal activation duration 終末伝播時間

TAV T wave amplitude variance －

TdP torsade de pointes トルサードドポアント

TEE transesophageal 
echocardiography  経食道心エコー図検査

TO turbulence onset －

TS turbulence slope －

TTE transthoracic echocardiography 経胸壁心エコー図検査

TWA T wave alternans T波オルタナンス

TWV T wave variability T波バリアビリティ

VF ventricular fibrillation  心室細動

VT ventricular tachycardia  心室頻拍

WPW Wolff-Parkinson-White ウォルフ ･パーキンソ
ン・ホワイト
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改訂にあたって

1. 

ガイドライン作成の背景

不整脈の診断の目的は，症状および生活の質（QOL）を
改善し，心臓突然死を防ぐことで予後改善を目指すことで
ある．心臓突然死は致死的心室性不整脈に起因する．その
病因として，心筋梗塞などの器質的心疾患が大半を占める
ものの，ブルガダ症候群などの遺伝性疾患も関与する．
種々の検査法を駆使してリスク評価を行うことで，心臓突
然死の予防がある程度可能になる．失神は心臓突然死の前
駆症状であり，不整脈性失神の診断は心臓突然死の予防に
つながる．さらに，致死性不整脈は活動時・運動時に頻度
が高い．スポーツの分野においても重要である．この他に
も，非致死性不整脈，心原性脳梗塞が疑われる患者の心房
細動の検出など，詳細な不整脈診断が必要とされる病態は
多様である．
今回，不整脈診療ガイドラインは診断と治療（薬物療法，
非薬物療法）の大きく 3つにまとめられる方針となった．
循環器各分野では，これまで多数の診療ガイドラインが公
表されていたものの，多くは重複記述が多い．各分野でガ
イドラインをコンパクトに，かつ複数のガイドラインをまと
めて改訂することがガイドラインの活用に有効と考えられ
る．不整脈分野についても同様であり，近年，不整脈治療
ガイドラインの改訂版が先行して公開されている．薬物治
療では 2020年に「2020年改訂版不整脈薬物治療ガイドラ
イン」1が，非薬物治療においては「不整脈非薬物治療ガイ
ドライン（2018年改訂版）」2，補完版の「2021年 JCS/
JHRS ガイドラインフォーカスアップデート版不整脈非薬
物治療」3が公開された．
本ガイドラインは，上記の不整脈診療の主要 3項目の

「診断」を担うものと位置づけられる．これには，「心臓突
然死の予知と予防法のガイドライン（2010年改訂版）」4の
改訂を中心として，「失神の診断・治療ガイドライン（2012
年改訂版）」5，「臨床心臓電気生理検査に関するガイドライ
ン（2011年改訂版）」6，「心疾患患者の学校，職域，スポー

ツにおける運動許容条件に関するガイドライン（2008年改
訂版）」7の統合が試みられている．また，「遺伝性不整脈の
診療に関するガイドライン（2017年改訂版）」8の診断に関
して一部アップデートし，現在の遺伝学的検査の保険適用
の状況と考え方などについて記載した．これにより，不整
脈診断を適切に行うための総合的な手引きとなり，心臓突
然死などの不整脈リスクの評価の指針となるように試みら
れている．

2. 

ガイドライン作成の考え方

作成にあたり，①実地医家診療・若手医師教育に有用
な最新知見を盛り込む，②欧州・米国から出されている他
国のガイドラインとの整合性を図る，③既存の複数あった
関連するガイドラインを横断的・総括的に執筆する，④わ
が国でのエビデンスや臨床研究の結果を積極的に盛り込む
ことを目指した．

3. 

ガイドラインの適応と分類

本ガイドラインは，前半に不整脈検査法の詳細について
説明し，後半ではそれぞれの不整脈疾患においてどのよう
な検査を行えばよいか，短時間で概要がわかるように構成
されている．その中で，アルゴリズム図表を多く用いるこ
とで，検査から診断に至るプロセスを明確にし，国内外の
エビデンスや動向に基づいた不整脈診断を実際に日常診療
に役立てられるようにした．また，不整脈専門医以外の臨
床医，一般診療，健康診断に携わる医師にも広く使用でき
るように配慮されている．
エビデンスレベルの決定においては，先行する不整脈治
療ガイドラインとの整合性を保つように留意した．さらに，
欧米におけるエビデンスに基づいた資料を調査し，加えて
わが国における臨床上の適用性（医師の能力，地域性，医
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療資源，保険制度など）を考慮し，それらを班会議におい
て班員および協力員の経験と意見に基づき検討した．
推奨度とエビデンスのグレードは，米国心臓協会

（AHA）/米国心臓病学会（ACC）/米国不整脈学会（HRS）ガ
イドラインを参考にしながら，日本循環器学会ガイドライ
ン作成の手引き（改訂版 2020年 3月 12日発行）に準拠し
て，各診断法・検査法の適応に関する推奨の程度をクラス
I，IIa，IIb，III（No benefit），III（Harm）に，その根拠の
レベルをレベルA，B，Cに分類した（表 1，2）．
前述の不整脈治療のガイドラインでは，公益財団法人日
本医療機能評価機構の evidence based medicine（EBM）
普及推進事業（Minds）が診療ガイドラインの作成方法
「Minds診療ガイドライン作成の手引き 2007」9に準拠した
推奨グレードとエビデンスレベルを参考所見として併記し
ている．しかし，検査や診断法では，Mindsで重要視され
ている研究デザインによる分類はかならずしもマッチしな
いと判断し，併記を見送った．
一方，最新の心電図モニタ（着用型心電図モニタ，心拍
数健康グッズ，スマートフォンなどを用いた心電計），人工
知能による診断は，今後に飛躍的に成長し広く普及する可
能性がある．これらの推奨レベルを決定することは現時点

では困難であるが，国内，海外の動向を伝えられるように
詳しく紹介している．

表 1　推奨クラス分類

クラス I 手技・治療が有効・有用であるというエビデンスが
ある，または見解が広く一致している

クラス IIa エビデンス・見解から，有効・有用である可能性が
高い

クラス IIb エビデンス・見解から，有効性・有用性がそれほど
確立されていない

クラス III
No benefit

手技・治療が有効・有用でないとのエビデンスがあ
る．あるいは見解が広く一致している

クラス III
Harm

手技・治療が有害であるとのエビデンスがある．あ
るいは見解が広く一致している

表 2　エビデンスレベル

レベル A 複数の無作為介入臨床試験，またはメタ解析で実証
されたもの

レベル B 単一の無作為介入臨床試験，または大規模な無作為
介入でない臨床試験で実証されたもの

レベル C 専門家および /または小規模臨床試験・後ろ向き試
験・登録などで意見が一致したもの

第1章　不整脈の症候および検査法

1.

不整脈のおもな症状

1.1

徐脈による症状
高度の徐脈が継続すると，労作時の息切れやめまい，胸
部不快感などの症状が出やすくなるが，就寝中や安静時，
徐々に進行した場合や活動性が低下している状態であれば
症状は出にくい．また，心停止の時間が長くなれば，眼前
暗黒感や失神に至ることもある．自覚症状は乏しくても，

下肢の浮腫，胸部レントゲン写真での心拡大所見や血液検
査などで心不全徴候が確認されることがある．さらに，持
久力を要するスポーツ活動を継続している場合，普段から
脈拍が低い状態が継続している場合には，自覚症状なく無
症状で経過することが多い．

1.2

頻脈による症状
運動や精神的興奮，発熱などでは，交感神経機能の亢進
による生理的反応として，脈拍は上昇する．しかし，正常
な脈拍が突如上昇した場合にはさまざまな症状が出現す
る．基礎心疾患の有無や心機能の程度，頻脈の持続時間，
不整脈の種類（上室性，心室性）によっても症状の程度は
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異なる．上室性不整脈では，動悸，胸痛，胸部違和感・不
快感などの症状を訴えるものの，血行動態への影響は比較
的少ないとされている．心室性不整脈では，高度の頻脈が
持続すると，心拍出量を維持することが困難となって血行
動態が破綻する．その結果脳虚血に陥り，冷汗を伴う動悸，
めまいや眼前暗黒感，失神に至ることもある 10．頻脈性不
整脈で失神の頻度が高いのは持続性心室頻拍や心室細動
などの致死性心室性不整脈であるが，まれに頻脈性心房細
動（AF），1：1房室伝導の心房粗動，発作性上室頻拍など
の上室性不整脈でも失神症状に至ることがある．

1.3

調律の異常による症状
1.3.1
動悸，脈の結滞感
脈拍が不規則となるものには，期外収縮やAFなどがあ
るが，期外収縮が単発の場合や出現頻度が低い場合，無
症状あるいは症状の訴えが少ないことがある．期外収縮の
連発や出現頻度が多い場合には，動悸や結滞感を訴えるこ
とがある．発作性 AFでは，突如房室同期がなくなり，同
時に脈が速く不規則に打つため，これらの症状が強く出る
ことがある．756人を対象としたAFの症状についての調
査では，動悸症状が 54%でもっとも多く，次いで息切れ，
倦怠感，失神やめまい，胸痛の順で，無症候性患者は 11%
であった 11．発作性 AFでは，動悸は 79%，息切れは
23%，失神やめまいは 17%に認め，症状がない患者は 5%
程度であったのに対し，永続性 AFでは，動悸は 45%，息
切れは 47%に認めるが，失神やめまいは 8%にとどまり，
症状がない患者は 16%と報告されている．同じAFでも，
発作性 AFと永続性 AFでは，症状の出現頻度や訴える内
容に違いがある．
1.3.2
息切れ，めまい
息切れや易疲労感・めまいなどの症状は，徐脈性不整

脈に比較的多くみられる．洞機能不全や房室ブロックなど
では，生理的な心拍応答反応や労作による十分な心拍増加
反応がみられないことがあり（変時不全または心拍応答不
全），息切れや易疲労感，めまいなどの症状を訴えること
がある．また，これらの症状は立位や労作時に出現しやす
く，臥位や安静時には出現しにくい．同じ患者に同じ不整
脈が出現しても，同様の症状が出現するとは限らない．
1.3.3
失神
極端な徐脈や心停止，あるいは極端な頻脈が突然発生

した場合には，心臓から脳への血液量の一時的な減少ある

いは途絶からなる全脳虚血により，失神が生じる（アダム
ス・ストークス症候群）．失神とは，突然発症する一過性の
意識消失の結果，姿勢が保持できなくなり，かつ自然に，
また短時間で完全に意識の回復がみられること，と定義さ
れる．
症状は不整脈の種類，徐脈の程度，心停止の持続時間，

体位などによって異なる．心停止が 2～ 5秒程度の場合は
めまい，ふらつき，眼前暗黒感などの前失神症状が生じ，
6秒以上の場合には体位の維持が不能となり，失神する 12．
しかし，臥位によって脳虚血が軽減された場合や原因とな
る不整脈が短期間で消失した際には，これらの症状がみら
れないこともある．失神では，脳虚血が原因で起こる全身
けいれんや全身の脱力により倒れるため，顔面や頭部に外
傷を伴うことも多い（鑑別については第 2章 5を参照）．

2.

心臓突然死の疫学と病態

2.1

心臓突然死の実態と原疾患
2.1.1
わが国における心停止患者の実態
心臓突然死は，心臓病が病因と推定される急性徴候の出
現から 24時間以内（もしくは 1時間以内）の予期せぬ死亡
と定義される．総務省消防庁のウツタイン様式にもとづく
統計解析によると 13，2018年度に救急搬送された心停止
患者は 127,718人で，10歳ごとの年齢区分別発生率は加
齢とともに上昇し，80～ 89歳が最多で全体の 34%を占
めた．過去 10年の経過で，搬送患者数および男女比に大
きな変化はないものの，超高齢者の割合が増加している．
上述の心停止患者 127,718人における心原性心停止の発
生数は 79,400人（62%）で，男女比は 57% vs 43%であっ
た．目撃のある事例は 31,819人（25%）で，このうち一般
市民による目撃が 25,756人（20%）であった（図 1）13．発
生場所は住宅 66%，公衆出入場所 24%（老人ホーム，病
院・診療所，旅館・ホテル，飲食店，駐車場など），道路
5%，その他である．
一般市民による目撃のあった患者群において，初期心電
図波形が心室細動（VF）および無脈性心室頻拍（VT）で
あった場合の 1ヵ月後生存率は 36.2%，1ヵ月後社会復帰
率は 25.1%であった．10年前と比較すると，それぞれ 5.9
ポイント，4.6ポイント上昇している．さらに，救急隊など
が目撃した患者群の 1ヵ月後生存率は 55.7%，1ヵ月後社
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会復帰率は 46.1%と，それぞれ 13.0ポイント，11.4ポイ
ント上昇していた．
日本ホルター・ノンインベイシブ心電学研究会では，国
内 41施設より心停止に至ったホルター心電図の記録を収
集し，132人における不整脈の種類を検討した 14．内訳は
頻脈性不整脈が 73%，徐脈性不整脈が 27%で，頻脈性不
整脈は徐脈性不整脈に比して若年層で多く（平均 58歳，
vs 70歳），脳卒中や心不全などの合併症が少なかった．頻
脈性不整脈の 38%は自然停止していたが，言い換えると
心臓突然死のニアミス例とも考えられる．事前のリスク評
価の重要性を再認識する結果となった．
2.1.2
突然死の病態と原疾患
突然の心停止に至る要因は，心原性と非心原性に大別さ
れる（第 2章 3.4表 18を参照）．わが国における心原性疾
患の内訳は，冠動脈疾患が 50～ 60%，心筋症が 30～
35%である 15（図 2A）．遺伝性不整脈疾患は 10%以内で，
その他に弁膜症などが少数認められる．遺伝性不整脈疾患
には，QT延長症候群，QT短縮症候群，ブルガダ症候群，
早期再分極症候群，カテコラミン誘発多形性心室頻拍，進
行性心臓伝導障害が含まれる．
日本不整脈心電学会の心臓植込み型デバイス治療登録
データベース（JCDTR）16によると，虚血性心疾患に対する

植込み型除細動器（ICD）の使用目的は，一次予防が 2割，
二次予防が 8割程度であった．ICD適切作動率は一次予
防例と二次予防例で同程度であったことから，植込み適応
基準が厳守されているとみなされる．
反面，ICDの適応外となった患者の心臓突然死を完全に

入院後死亡
295 人

1 ヵ月生存
371 人

入院後死亡
4,579 人

1 ヵ月生存
818 人

入院後死亡
2,989 人

1 ヵ月生存
1,695 人

入院後死亡
19,183 人

1 ヵ月生存
1,889 人

初期心電図が VF/VT 以外
5,397 人

初期心電図が VF/VT
666 人

初期心電図が VF/VT 以外
21,072 人

初期心電図が VF/VT
4,684 人

救急隊などによる目撃あり
6,063 人

一般市民による目撃あり
25,756 人

目撃あり
31,819 人

目撃なし
47,581 人

心原性心停止
79,400 人

非心原性心停止
48,318 人

心停止患者数
127,718 人

図 1　わが国における心停止患者の実態（2018年度）
（総務省消防庁．2019 13 より改変）

虚血性心疾患
心筋症
遺伝性不整脈
その他

虚血性心疾患　
非虚血性拡張型心筋症
肥大型心筋症
ブルガダ症候群　
LQT　
不整脈原性右室心筋症
その他　

50～ 60
30 ～ 35

＜10
＜10

31

2313

9

2
2

20

% %

図 2 心原性心停止患者の内訳
（A：Hayashi M, et al. 2015 15 より作図，B：Noda T, et al. 2014 17 より作図）

A： 心原性心停止の
 原疾患

B： ICD/CRT-D 植込みの
 原疾患
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回避できていない可能性が危惧される．Nippon Storm 
Study 17では，2010年からの 2年間で 48施設からデバイ
ス患者 1,570人［ICD 68%，両心室ペーシング機能付植込
み型除細動器（CRT-D）32%］が登録され（図 2B），2年間
のフォローアップが行われた．年齢は 62± 14歳，男性
78%，基礎心疾患は虚血性心疾患 31%，心筋症 36%，遺
伝性不整脈 13%であった．虚血性心疾患では二次予防が
一次予防の 3倍にも及び，これに対して心筋症，ブルガダ
症候群などは一次予防と二次予防がほぼ同等であった．
諸外国との比較では，米国における心臓突然死は年間

20～ 45万人 18，欧州では 30万人 19に及ぶ．欧米におけ
る原疾患は冠動脈疾患が 80%と大多数を占めるが，これ
らの傾向は年齢別で解析を行うと大きく異なる 15．新生児
～乳児では原因不明のものが多く，小児～未成年において
は心筋症，遺伝性不整脈が上位を占める．一方，35歳ま
での成人においては虚血性心疾患の割合が増加し，35歳
を超えると大半は心筋梗塞に起因する 20, 21．45歳以上の
14,628人を対象とした前向きコホートRotterdam Studyで
は，1990～ 2000年における 1,000人年あたりの心臓突然
死発症率は 4.7人であったが，2001～ 2010年には 2.1人
と減少した 22．これは，冠動脈疾患の治療の進歩 21や植込
み型除細動器（ICD，CRT-D）の効果によると推測される．
心臓突然死のさらなる減少のためには，心筋症や遺伝性不
整脈疾患に対する一次予防を目的としたリスク層別化，な
らびに親族間での予防対策が重要と考えられる 23-25.

2.1.3
心臓突然死の危険因子
もっとも重要な危険因子は，VT/VFおよび心停止の既
往，そして突然死の家族歴 26, 27である．家族性リスクの関
与は遺伝性不整脈疾患のみならず，急性冠症候群発症時
の突然死に対する遺伝的脆弱性についても報告がある 28．
遺伝的機序は多因性であり，環境的相互作用が生理学的・
病理学的メカニズムをより複雑なものとしている．
突然死との関連がある冠動脈危険因子として，高血
圧 29，糖尿病 26，脂質異常症 30，喫煙 31がある．突然死と
関連する病態には心房細動（AF）32，腎機能障害 33, 34が知
られる．これらは突然死に関連する独立した因子であり，
心筋虚血との因果関係を否定し得る大規模なシステマ
ティックレビューがある 35, 36．薬物治療中の高血圧患者を
対象とした 15試験（39,908人，追跡期間 4.2年）のレ
ビューにおいて，降圧薬は致死性心筋梗塞の発生率を低下
させたものの，突然死を減少させなかった 35．この事実は，
突然死の主因が急性心筋梗塞ではない可能性を意味してお
り，再分極異常および自律神経修飾の変調が VT/VFをき
たし，心臓突然死の原因になると推察される．

たとえば高血圧患者では，T波頂点から終末までの間隔
（Tpeak-Tend間隔）の延長はVT/VFと死亡の予測因子となり
得ることが明らかにされている 37．糖尿病患者について 30
件の前向き試験（304,323人）を用いた検討では，複数の
交絡因子［肥満指数（BMI），ウエスト対ヒップ比，喫煙，
身体活動，アルコール，安静時心拍数など］，および潜在
的な中間危険因子（冠動脈疾患，心不全，AF，高コレステ
ロール血症，高血圧など）を調整してリスク評価を行い，
糖尿病はそれ自体で心臓突然死の相対リスクが高いことが
報告された 36．その理由として，糖尿病性自律神経障害に
起因したQT延長や心拍変動の低下が VT/VFをきたすと
推測されている .
なお近年では，閉塞性睡眠呼吸障害 38, 39，てんかん発
作 40, 41，薬物乱用 42における突然死の機序についても着目
され，それぞれの病態は突然死において独立した役割を担
うことが明らかとされている．

3.

心電図検査の種類と特徴

心電図検査は，病歴，身体所見などとならびもっとも重
要な検査と認識されており，不整脈の検出のみならず，リ
スク評価にも活用されている（表 3）．

3.1

12誘導心電図
12誘導心電図は心臓全般のもっとも基本的な検査であ

る．四肢の 4ヵ所と胸部の 6ヵ所の計 10個の体表面電極
から 12の誘導を描出する．四肢誘導（I，II，III，aVR，
aVL，aVF）は上下左右の矢状断，胸部誘導（V1～V6）は
前後左右の水平断を描出する．時にV3R，V4Rといった右
前胸部誘導や，4肋間よりも高い上位肋間前胸部誘導を追
加することもある．12誘導心電図は心疾患の存在を探る
以外に，突然死との関連があるとされる左室肥大，脚ブ
ロック，ST-T変化，T波異常，QT間隔とそのばらつき
程度（QT dispersion）などの所見を検出するのに有用で
ある 43, 44．
3.1.1
QRS波異常
QRSの延長は，古くから不整脈発現の予測因子として

知られている．QRS終末部の断片化した波形（fragmenta-
tion）は，不整脈原性右室心筋症（ARVC）/不整脈原性心
筋症（ACM）やブルガダ症候群のリスク評価に活用されて
いる 45．
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3.1.2
T波異常
T波の陰転化は，虚血や肥大などを反映する．肥大型心
筋症（HCM），たこつぼ心筋症，急性心内膜下梗塞では，
巨大陰性 T波を示すことが多い．T波の分析は，QT延長
症候群（LQTS）の患者を特定するのに有用である 46, 47．カ
テコラミン誘発多形性心室頻拍（CPVT）の一部において非

発作時（安静時）に T波に続いてU波を認めることが報告
されている 48．T波の頂点から終点まで測定することで得
られる Tpeak-Tend間隔は，再分極の不均一性を反映し，さ
まざまな疾患でのリスク評価に用いられている 49．QT短
縮症候群では ST部分がみられず，Tpeak-Tend間隔が短縮し，
左右対称性の尖鋭 T波を示す 50．
3.1.3
ST-T変化
ST-T変化は，狭心症や心筋梗塞などの冠動脈疾患，心

筋症，ブルガダ症候群で認められることが多い 44．心疾患
の既往がなくとも ST-T変化を示す群では，それを示さな
い群に比べ，突然死は男女とも約 2倍に上昇すると報告さ
れている 51．また，T波の軸異常が突然死の予知因子に有
用であるとの報告もある 52．ST部分の変化によってブルガ
ダ症候群の病型診断が行われており，リスク評価にも活用
されている 53．
3.1.4
QT異常
LQTSの診断において，12誘導心電図は有用である．

QT間隔の計測については，通常 12誘導心電図の II誘導
またはV5，V6誘導で行い，接線法などを用いて用手的に
計測するのが望ましい．洞不整脈が存在する場合は，少な
くとも連続 3心拍の測定値の平均を求める 54．先天性
LQTSについては，特徴的なQT延長を示すことが知られ
ている．二次性 LQTSについては，QT延長が認められる
場合もあれば，QT間隔が正常であることもあり，QT延長
をきたす何らかの要因が存在するという特徴がある．徐脈
に伴うQT延長では，洞不全症候群や 2度以上の房室ブ
ロックの存在，心拍数に伴うT波の変化，R on T型の期
外収縮の発現などが診断に役立つ 55．
3.1.5
QT dispersion
QT dispersionは 12誘導心電図の最大 QT間隔と最小

QT間隔の差であり，心室筋の再分極時間の不均一性の指
標である 56, 57．心筋梗塞後 58，大動脈弁狭窄症 59, 60，
ARVC/ACM 61で心室性不整脈や心臓突然死の発現と関連
することが報告されている．カットオフ値については 70 
ms前後とすることが多い．ただし，近年では他の有用な
心電学的指標の登場もあり，臨床での活用は減っている．
3.1.6
早期再分極
早期再分極は健常人にも認められることが多いが，Rosso
らは 0.1 mV以上の J点上昇が重要であるとし，V4～ V6

誘導での変化は診断的価値が低く，下壁誘導（II，III，
aVF誘導）あるいは I，aVL誘導での J点上昇に注目すべ

表 3　心電図検査の不整脈診断とリスク評価における推奨と
エビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

12誘導心電図

12誘導心電図を，不整脈の原因となる冠
動脈疾患，ARVC/ACMなどの器質的心
疾患の検索に使用する．

I A

12誘導心電図を，QT延長症候群やブル
ガダ症候群などの遺伝性不整脈疾患など
の診断に使用する．

I A

ホルター心電図 /イベント心電図

ホルター心電図を，症状の有無によらず
発作性の不整脈の検出に使用する． I A

ループ式イベントレコーダを，症状の有
無によらず発作性の不整脈の検出に使用
することを考慮する．

IIa B

非ループ式イベントレコーダを，症状と
不整脈の関係を知るために使用すること
を考慮してもよい．

IIb B

心臓突然死あるいは致死性不整脈の予知
に，ホルター心電図の指標を使用するこ
とを考慮してもよい．

IIb B

運動負荷試験（心電図）

運動負荷試験を，CPVT患者の運動誘発
性心室不整脈の評価に用いることを考慮
する．

IIa C

運動負荷試験を，先天性 LQTSが疑われ
る患者の診断において考慮する． IIa B

運動負荷試験時の HCM患者の血圧異常
反応を，心臓突然死のリスク評価に用い
ることを考慮する．

IIa B

最新の心電図モニタ /AI自動診断

不整脈検出のために，スマートフォン内
蔵カメラと心拍数モニタプログラムの使
用を考慮してもよい．

IIb B

不整脈検出のために，スマートウォッチ
心電計プログラムの使用を考慮してもよ
い．

IIb B

AIアルゴリズムを用いた AF診断機能の
補助的な使用を考慮してもよい． IIb C
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きであると報告している 62．近年，早期再分極症候群（J波
症候群）との関連で注目されている．

3.2

モニタ心電図
おもに救命救急の場，病棟で使用される．プラスマイナ

ス 2つの電極を用いる双極誘導心電図である．一般的には
II誘導が用いられる．CM5誘導を用いて虚血の診断に活
用することがあるが，モニタ心電図では波形の縦軸，すな
わち STの上昇あるいは低下の判定は困難であるため，虚
血性変化をとらえることはできない．不整脈の監視に使用
されることが多い．

3.3

ホルター心電図
12誘導心電図は 30秒ほどの検査である一方，ホルター
心電図は 24時間の記録が可能であり，不整脈出現状況や
自律神経活動の評価など，詳細に検討することが可能であ
る．記録媒体もデジタル化され，数十グラム程度と軽量化
も進んでいる．電極の装着は胸部の双極誘導を用いること
が多い．虚血の診断に優れるCM5誘導と，不整脈の診断
に優れるNASA誘導を組み合わせることが一般的である．
近年では入浴中も記録可能な防水型の機種も出ている．解
析法も進歩し，心臓突然死予知に有用とされる心室レイト
ポテンシャル，T波オルタナンス，QT計測指標，心拍変動
解析，心拍タービュランスの測定も可能となってきている．
ホルター心電図で検出された非持続性心室頻拍の有無
は，持続性 VTの予知に有用であるとされている 63．また
ホルター心電図記録中の心臓突然死の原因を調査した報告
では，心室細動（VF）が 8%，トルサードドポアントが
13%，VTが 62%，徐脈性不整脈が 17%であった 64．
CPVTでは，ホルター心電図は運動負荷試験に比べて検出
感度が低いものの有用であり，特に運動負荷を施行できな
い症例（蘇生後症例や幼児など）や，感情に伴って症状が
出現するような症例の上室および心室性不整脈の検出に有
用である 65．

3.4

イベント心電図（非植込み型）
イベント心電図は，イベント心電計（レコーダ）によって
記録された心電図を指す．24時間のホルター心電図で不
整脈が検出されなかった場合に適応になることが多い．イ
ベントレコーダにはさまざまなタイプがあるが，大きく①
非ループ式イベントレコーダと②ループ式イベントレコー
ダに分けられる（植込み型については第 1章 6参照）．

3.4.1
非ループ式イベントレコーダ
発作時に携帯していたレコーダを胸に当て，イベントボ
タンを押すことで心電図を記録するもので，症状を有する
患者でのみ適応となる．あくまでも患者が自身の健康管理
のために使用するものであるが，症状と不整脈との因果関
係を知るには有用である 66（巻末図 35）．
3.4.2
ループ式イベントレコーダ
電極を胸に貼付しておき心電図を絶えず記録するもの
で，ループ式であるため，発作時点から数十秒～数分間さ
かのぼっての心電図記録が可能である．ループ式の心電計
には植込み型もある（第 1章 6参照）．症状のない患者にお
いても不整脈の検出に有用である 66．

3.5

運動負荷心電図
運動が不整脈イベントおよび突然死の引き金となる疾患
に，先天性 LQTS，CPVT，ARVC/ACM，HCMなどが
ある．先天性 LQTSの基本検査には 12誘導心電図があり，
遺伝子変化にもとづく特徴的な T波異常を呈する 67．ただ
し，遺伝子変異を有する先天性 LQTSの最大 40%で安静
時QTcが正常とも報告されており，QTが延長していても
測定が不正確であったが故に診断に至らないことも少なく
ない 68-70．一方，CPVTの 12誘導心電図はほぼ正常でQT
延長も認められないことから，確定診断にはトレッドミル
運動負荷試験がもっとも有用である 71．ARVC/ACMにお
けるカテコラミン誘発は，心室不整脈の誘発に重大な関与
を及ぼす 72, 73．ブルガダ症候群における運動リスクに関す
るデータは十分とはいえない．しかし，運動誘発性の ST
上昇および VTは不整脈イベントの独立した予測因子とな
ることから74，激しい運動の制限について検討する余地が
ある．各疾患における運動負荷の詳細は，第 2章を参照さ
れたい．
3.5.1
徐脈
運動中に徐脈が誘発される頻度は少ない．ヒス束以下の

伝導障害を有する症例では，運動負荷により高度伝導障害
が誘発されることがある 75．重症虚血性心疾患である冠動
脈三枝病変や左主幹部病変では，運動負荷中に徐脈が認
められることがある．
3.5.2
心室期外収縮
無症候性の中年男性 6,101人を対象とした大規模コホー

ト研究では，運動中の頻繁な心室期外収縮（PVC）の発生
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は，23年間の追跡調査によって心血管死亡の相対リスクと
関連することが明らかとなった 76．フラミンガム研究の対
象者で運動負荷試験を実施した心血管疾患のない 2,885人
では，年齢と性別（男性）が運動負荷中の PVC発生と強い
相関があり，15年の観察期間で総死亡率の有意な上昇が
認められた 77．運動中の心拍上昇は副交感神経の抑制と交
感神経の活性化のバランスに起因するが，運動後に迷走神
経の代償性亢進がない場合，心拍数の回復反応が減弱し，
死亡や冠動脈疾患が増加することが知られている 78．死亡
リスクの予測有用性に関して，運動中の PVC発症および
増加と運動後回復 PVC発症および増加を比較した研究が
ある．心不全，心臓弁膜症，不整脈の病歴のないトレッド
ミル運動負荷試験実施患者 29,244人を対象としたコホー
ト研究である．この結果では，運動中よりも運動回復期
の PVCが死亡リスク予測に有用であったと報告されて
いる 79.

3.5.3
血圧反応
50歳以下の若年のHCM患者において，運動負荷試験

による血圧上昇反応の不良あるいは低下は，突然死の主要
危険因子の 1つである 80-82．若年 HCM 161人を対象にト
レッドミル運動負荷試験を実施し，44± 20ヵ月の追跡を
行った検討では，12人で突然死が発生し，血圧上昇反応
異常による突然死予測は感度 75%，特異度 66%，陽性適
中率 15%，陰性適中率 97%であった 83．また，HCM 126
人に対するエルゴメーター負荷時の血圧上昇反応異常は，
心血管死亡の発生と関連していた（追跡期間 3.7～ 4.7年
における陽性適中率 14%，陰性適中率 95%）84．

3.6

最新の心電図モニタ
3.6.1
接触型光プレスチモグラフィ
スマートフォンのカメラ部分に指をあて，得られる脈波

の振動から心拍を測定することができる（巻末図 36）．さ
らに，脈波の変動を解析することにより心房細動（AF）の
検出が可能である 85-87（臨床成績については第 2章 2.1.3.c
参照）．
3.6.2
非接触型光プレスチモグラフィ
無拘束・非接触型の心拍計の開発も進められている．具

体例としてウェブカメラやスマートフォン内蔵カメラを用
いて顔面の光電脈波を検出し，その変動を計算することに
よりAFの診断を行う試みが報告されている 88, 89．

3.6.3
オシロメトリック自動血圧計
電子血圧計は脈波を利用して血圧を測定する（オシロメ

トリック法）．電子血圧計のカフに内蔵されたセンサーは減
圧過程で血管壁から発生する脈波の規則性から不整脈の
有無を判定する．これまでの報告では，AF検出の感度も
特異度も 90%以上と高いことが示されている 90, 91．
3.6.4
着用型心電計
発生頻度の低い不整脈の検出には，長期間記録が可能

な着用型心拍計や着用型心電計が役立つ．着用型心拍計
は，スマートウォッチのようなリストバンド型（巻末図 37）
や指輪型，ネックレス型（巻末図 38），ブレスレット型，眼
鏡型などがある 92-94．着用型心電計（巻末図 39）は Tシャ
ツの内側に電極が縫い込まれており，そこに小型心電計を
取り付けることにより長時間にわたり心電図が記録され，
これを携帯型デジタル端末やクラウドにアップロードして
診断を行う（巻末図 40）．
3.6.5
スマートスピーカーなど
スマートスピーカーは，発せられた声を人工知能（AI）

が処理し，指示された出力を行うものである．スマートス
ピーカーから 18～ 22 kHzの非可聴域音波を生体に向けて
発し，その反射音信号を解析することにより心拍モニタリ
ングが可能となったという報告がなされた 95．さらに，こ
れは心拍の不規則性も識別可能で，不整脈の診断支援とな
る可能性が示唆されている．また，マイクロ波（10 GHz）
を背部や大腿に照射して，返ってきた反射波を処理するこ
とにより心拍を測定する機器が開発されている 96．これを
椅子の背面に設置すれば，椅子に掛けるだけで心拍を測る
ことができる．介護施設などでは，ベッド裏に設置すれば
利用者を見守る際に役立つと期待される．
3.6.6
スマートフォンとスマートウォッチ
スマートフォンと外付けの心電図記録専用器を使うと

I誘導心電図を記録し，ペアリングされたスマートフォンの
アプリ上で，PDF化された心電図を確認することができる
（AliveCor社，巻末図 40）97, 98．スマートウォッチはウォッ
チ裏面とベゼル部分，またはベルトに電極があり，ここに
触れることにより I誘導心電図が記録できる（巻末図 37）．
その直後にペアリングされたスマートフォンのアプリ上で
PDF化された心電図を確認することができる 99．

2021年 1月に国内仕様が認可されたスマートフォンの
「家庭用心拍数モニタプログラム」と，スマートウォッチの
「家庭用心電計プログラム」は，一般医療機器や管理医療
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機器などのカテゴリーではなく，疾患兆候を検出・示唆し，
受診を促す「家庭用医療機器」として承認された．これら
によってAFなどの不整脈が疑われる所見が出た場合に，
適切な受診機会を逃す可能性をリスクと捉え，そのリスク
軽減策として打ち出されたものである．しかし，AF患者
が発作の頻度を測定し，それによって服用中の薬剤を自己
判断で変えることなどは行ってはならない．スマートウォッ
チを使用して I誘導以外の記録を行い，AFや心筋虚血の
検出を意図した研究報告がなされているが，まだ実用段階
にはない 100, 101．今後，スマートウォッチによる「不整脈の
兆候」を主訴に医療機関を受診する患者が増えることが予
想される．
医師はこれらによる「不整脈の疑い」所見の精度や限界

を理解しておくとともに，疾病の確定診断は医師が適切な
医療機器をもって行い，その結果に基づいて治療を行うこ
とを患者に説明する必要がある 102．同時に，政府や製販企
業は，ネット上に根拠のない情報がアップされないか監視
を行うとともに，クラウドにアップした心電図に含まれる
個人情報の漏洩などを防ぐため，情報セキュリティ対策を
講じる必要がある．これらはまだ十分な使用実績がなく，
「家庭用心拍数モニタプログラム」と「家庭用心電計プログ
ラム」がどのようなリスクやベネフィットを有するかは不明
である．今後使用状況などの情報収集を通し，アプリの使
用に関して追加の情報提供や市販後安全対策が計画されて
いる．

3.7

人工知能による自動診断
人工知能（AI）による診断手法は，大量の情報をコン

ピュータ処理して保存することが可能となり，急速に進化
を遂げている．AI診断の中枢は機械学習（ML）であり，
中でも人間の脳神経系のニューロンを数理モデル化した多
層構造ニューラルネットワーク（DNN）が使用されること
が多い．DNNを使用したMLでは，多くの患者情報から
特徴量を抽出した後に，各パラメータ（重みとバイアス）を
調整して診断精度を高める 103, 104．実際にAIを心電図の画
像解析に用いた場合，人の眼ではわからない複雑なパター
ンまで認証可能である．心電図領域でのAI自動診断の多
くは研究段階であるが，イベント予測にまで大きく広がる
傾向にある．
3.7.1
年齢・予後
AI診断では 12誘導心電図から患者年齢が推定でき

る 105．推定年齢が実年齢より著しく高い場合，心血管機能
の低下や虚血性心疾患が疑われる 105, 106．1年後の予後を

推定可能との報告もある 107．
3.7.2
心機能・心肥大・虚血性心疾患など
12誘導心電図のAI診断では，左室機能 108-110，HCM 111，

大動脈弁狭窄症 112, 113，急性冠症候群 114-116，高カリウム血
症 117が推定可能とされている．他にも希少な遺伝性心筋
症 118, 119に関する研究報告がある．LQTSでは主要なタイ
プの判別にAI診断が有効である 120．一方，AIによって単
一誘導心電図から補正QT間隔を推定でき，LQTSのスク
リーニングが容易となる可能性がある 121．
3.7.3
不整脈診断
AIの診断アルゴリズムは，着用型心拍計や着用型心電
計などによる単一誘導心電図からのAF検出に利用されて
いる 98, 122-127．同様に，30秒間の単一誘導心電図を用いて
12種類の調律診断を行った試験でも，ROC曲線下面積
（AUC）0.97，F1スコア（適合率と再現率の調和平均）0.837
と良好な成績を得ている 128．12誘導心電図から同時に複
数の不整脈と伝導異常を検出する試験では，AIは熟練し
た循環器専門医よりも優れていた 129．
3.7.4
心房細動の発生予測
洞調律 12誘導心電図からAFの発生を予測することが

可能である 130．最新の 43万人のデータを解析した研究で
は，洞調律 12誘導心電図からの 1年以内のAFの新規発
生予測はAUC 0.85と報告された 131．さらに，3年以内に
脳梗塞を起こす新規 AF発生患者の 62%を検出できてお
り，洞調律時，発作性 AFの発見前からの心原性脳梗塞予
防への応用が期待されている．

4

心臓電気生理学的検査の 
方法と適応
心臓電気生理学的検査（EPS）は，心臓カテーテル手技
に基づき，経血管的に心腔内に挿入したカテーテルなどの
電極の局所電位情報や位置情報を解析して行われる検査
の総称である．心筋各所のプログラム刺激，自律神経作動
薬や抗不整脈薬静注負荷を含めた，不整脈誘発や心内伝
導パターンの解析を特徴とする 2．不整脈の機序解明を含
む診断，カテーテルアブレーション（以下，アブレーショ
ン）を目的とした焼灼至適部位の同定，治療効果の判定，
心臓突然死を含めたリスクの判定に用いられる 2, 132．ホル
ター心電図や植込み型ループレコーダ（ILR）などは長時間
観察による静的な診断法であるのに対し，EPSは運動負荷
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や立位負荷などと同様に，積極的病的状況を再現する動的
検査と位置づけられる 2, 4, 132, 133．
不整脈診療における EPSの役割は，非薬物治療の進歩

に伴い大きく変遷してきた．頻脈性不整脈ではアブレー
ションの飛躍的な進歩に伴い，その焼灼至適部位を判定す
る目的に用いられることが主要な役割となっているが，突
然死予防の観点からは，致死的な心室頻拍（VT）/心室細
動（VF）の発生リスクを評価する目的に用いられることが
ある 2, 4, 8, 132, 133．表 4におもな不整脈の重症度評価におけ
る標準的な評価方法 2, 132を，表 5に推奨とエビデンスレベ
ルを示す．

4.1

徐脈性不整脈
徐脈性不整脈は，心臓突然死全体の 10～ 20%を占め

るとされる 14, 64, 134-137．突然死例では心静止による直接的
死亡も 30%程度認められるが，徐脈依存性のQT延長に
伴うトルサードドポアント（TdP）や VFによるものがより
多い 14, 134．徐脈の原因となる不整脈は，洞不全症候群
（SSS）と房室ブロックがほぼ同数で 90%を占める 138．
ガイドライン上，ペースメーカの適応は長時間記録で確
認される徐脈と臨床症状（めまいなどの脳虚血症状あるい
は徐脈による心不全症状）の有無で定められており，EPS
の積極的適応はない 2, 4．しかし，疑わしい症候があるが異
常心電図を確認できない症例において，EPSから補助的情
報を得ることができる．SSSでは，心房刺激による洞房伝
導時間の計測，オーバードライブ抑制試験による洞結節自
動能の評価が有用である 139, 140．房室ブロック・心室内伝
導障害症例ではヒス束電位記録を行い，HVブロック（HV
時間の異常延長ないし伝導途絶）が確認されればペース

メーカの適応と判断する．二束ブロックでHV時間延長を
認める例の 3度房室ブロック移行率は 2.3%/年であるが，
HV時間が 100 msを超えると 22ヵ月で 25%に 3度房室
ブロックが出現する 141-143．アトロピンや抗不整脈薬（プロ
カインアミドなど）負荷によってHVブロックが発現する場
合には，ペースメーカの適応を考慮する必要がある 144, 145．
しかし，徐脈の結果として心臓突然死をきたしうるか否か
を明確に判断する指標はない．

4.2

頻脈性不整脈
4.2.1
器質的心疾患を有する心室性不整脈の二次予防
リエントリー性持続性単形性 VTは，1～ 3連の心室早

期刺激を用いたプログラム刺激により高率（＞ 80%）に誘
発可能であり，診断的価値が高い 132, 146．単形性 VTが誘
発される場合は，心室内に比較的安定したリエントリー基
盤が存在することを意味しており 147-151，アブレーションな
どの効果も期待される．複数のVT波形を有する症例，多
形性 VT症例，VF症例では EPSにおける頻拍誘発の再現
性は低下する．治療の予防効果を頻拍誘発阻止効果で判定
する，いわゆる EPSガイド治療の信頼性も限定的となるた
め，現在では EPSによる予防治療効果判定はほとんど行
われない 2, 152．抗不整脈薬による催不整脈性（異なる頻拍
を誘発する作用）は EPSにおけるVT/VF誘発で評価でき
るが，原則的に植込み型除細動器（ICD）を適用する二次
予防症例における必要性は低い．
4.2.2
器質的疾患を有する心室性不整脈の一次予防
心筋梗塞後に左心機能低下［左室駆出率（LVEF）≦ 35～

表 4 EPSによる不整脈の重症度判定における標準的な評価方法
不整脈 電極配置 おもな評価項目 刺激部位 プログラム刺激 負荷薬物

SSS HRA, HBE SNRT, SACT HRA OST，単発早期刺激＊1 PAB＊2

房室ブロック HRA, HBE 房室，ヒス -心室伝導 HRA
基本刺激＋単発早期刺
激，頻回刺激

アトロピン，プロカイ
ンアミド

PSVT HRA, HBE, RVA, CS
頻拍誘発，副伝導路な
ど異常伝導の有無 HRA, RVA

基本刺激＋単発早期刺
激，頻回刺激 イソプロテレノール

VT/VF HRA, HBE, RVA＊3 VT/VF誘発性 RVA, RVOT，左室
基本刺激＋1～ 3発早期
刺激＊4，頻回刺激 イソプロテレノール

＊1： ストラウス法による SACT評価．固定周期長刺激を用いることもある（Narulla法）．
＊2： アトロピンとβ遮断薬による内因性機能評価時に行う．
＊3： 誘発プロトコールに従って RVOTや左室も用いる．
＊4： 非特異的 VT/VF誘発を避けるため，早期刺激連結期は一般に 180 ms以上に設定．ブルガダ症候群における誘発では連結期 200 ms以上，

2連までの心室早期刺激が推奨される．
HRA：高位右房，HBE：ヒス束電位記録部，RVA：右室心尖部，CS：冠状静脈洞，SNRT：洞結節回復時間，RVOT：右室流出路，SACT：洞
房伝導時間，OST：高頻度駆動抑制試験，PAB：薬理学的自律神経遮断，PSVT：発作性上室頻拍
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40%］をきたしている症例では，ICDによる予後改善効果
が示されている 153, 154．MADIT試験では，非持続性 VT
があり，EPSで VTが誘発されプロカインアミドが無効で
あることが条件として加えられていた．しかしMADIT II
試験のサブ解析では，EPSによる心室不整脈の誘発が，そ
の後の ICDの適切作動と関連しなかったことが示され，左
心機能低下だけで層別化することの妥当性が示されてい
る．一方，MUSTT試験では，冠動脈疾患で左心機能低下
（LVEF≦ 40%）を認め，かつ非持続性 VTが確認された
症例のうち，EPSで VT/VFが誘発される対象において，

ICDによる予後改善が示された．また，EPSによる層別化
の有用性も示唆されている 155．
特発性の拡張型心筋症では，心室期外収縮（PVC）や非
持続性 VTが認められる率は高いが，EPSで VT/VFが誘
発される率は低く，有用性は低い 156-158．SCD-HeFT試験
では，左心機能低下（LVEF≦ 35%）でニューヨーク心臓
協会（NYHA）心機能分類 II～ III度の症候を示した例に
おいて，ICD治療がプラセボ，アミオダロンに対し予後改
善で優越性を示した 159．このことから左心機能低下例の突
然死へのVT/VFの関与が推測されるが，EPSで誘発を行
うことの意義は低い．肥大型心筋症では，錯綜した異常
心筋組織を背景とした VT/VF発生が突然死の原因にな
ることが知られているが 160，EPSでは非特異的 VT/VF
誘発の可能性も高く，誘発性を試験することの意義につ
いては意見が分かれる 156-158．不整脈原性右室心筋症
（ARVC）/不整脈原性心筋症（ACM）では，EPSにおける

VT/VF誘発性の評価が症例の層別化に有用とする報告も
ある 161, 162．
4.2.3
WPW症候群および心室早期興奮症候群
ウォルフ･パーキンソン・ホワイト（WPW）症候群では，
心房細動（AF）が発生した際に頻回の心室応答を示す頻拍，
いわゆる偽性 VTを介してVFに至り，突然死をきたす危
険性がある．VFをきたしやすい要因として，ケント束の順
行有効不応期が短い（＜ 250～ 270 ms）ないしAF中の最
小 RR間隔が短い（＜ 250 ms），複数副伝導路の存在など
が知られており，EPSで評価できるが，アブレーションが
一般的に行われる現在において，検査のみを独立して行う
意義は低い 163-166．
4.2.4
遺伝性不整脈
QT延長症候群（LQTS）では，アドレナリン負荷などで
心腔内電位の単相性活動電位が異常延長することなどが報
告されているが，プログラム刺激で TdPが誘発されるこ
とは少なく，予後予測のための評価としての有用性は低
い 167．連結期の短い心室早期刺激で多形性 VTが誘発さ
れやすいとされるが，予後とは関連しない 168．
カテコラミン誘発多形性心室頻拍（CPVT）においても，
プログラム刺激による頻拍誘発は再現性に乏しく，EPSに
よる評価は推奨されない 8．
ブルガダ症候群では，左室や右室流出路の心室期外刺激
でVT/VFが誘発されやすく 169，VT/VF既往や SCN5A遺
伝子変異を認める症例で誘発率が高いとする報告や 170-172，
右室心外膜側で遅延した分裂電位，多棘性電位，低電位
などの異常を認めるという報告はあるが 173, 174，EPSにお

表 5 EPSの不整脈診断とリスク評価に関する推奨とエビ
デンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

徐脈性不整脈

失神症状を有し，心電図において脚ブロッ
クや QRS幅の延長を認め，原因として
徐脈性不整脈が疑われるが，異常心電図
を確認できない症例では EPSを考慮して
もよい．

IIb C

失神に先行する動悸症状を有するが，非
観血的検査で異常を認めない症例で，洞
機能を評価するため EPSを考慮してもよ
い．

IIb C

洞機能不全または房室ブロックの症例で，
洞結節機能や房室伝導障害の評価に EPS
を考慮してもよい．

IIb C

症状のないモビッツ II型 2度房室ブロッ
ク，3度房室ブロックおよび 2枝または
3枝ブロックの症例で，ブロック部位を
同定するために EPSを考慮してもよい．

IIb C

頻脈性不整脈

原因不明の失神発作，または LVEF 40%
以下の器質的心疾患を有する症例で非持
続性 VT（NSVT）がある場合，頻拍の誘
発性の評価に EPSを考慮する．

IIa B

心停止蘇生例で不整脈を原因として否定
できない場合，頻拍の誘発性の評価に
EPSを考慮する．

IIa B

持続性単形性 VTを有する症例で，抗不
整脈薬による催不整脈作用を評価するこ
とに EPSを考慮してもよい．

IIb A

心機能低下を伴わない器質的心疾患を有
する症例で，NSVTがある場合，頻拍の
誘発性の評価に EPSを考慮してもよい．

IIb B

PVC頻発あるいは NSVTがあり，加算平
均心電図（SAECG）にて心室レイトポテ
ンシャルが陽性の症例で，頻拍の誘発性
の評価に EPSを考慮してもよい．

IIb B
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けるVT/VF誘発性がリスク層別化に有用であるか否かは
意見が分かれる 8, 170, 175-178．
早期再分極症候群（ERS）はQRS波の終末部が上昇す
る所見を示す心電図異常の総称で，いわゆる J波症候群に
含まれる．健常人やアスリートでも高率に記録され，無症
候性の場合，EPSの臨床的意義は低い．

5.

マッピング解析の種類と適応

5.1

概念
それぞれの 3次元マッピングシステムには特徴がある．
技術の進歩と多電極カテーテルにより，短時間で効率的に
多くの電位情報を取得できるようになり，リエントリー性
頻拍回路や最早期興奮部位の同定が可能となった．頻拍回
路の可視化，精度の高い電極カテーテル位置の表示，異常
電位やアブレーション部位への印（タグ）付けにより，手技
時間が短縮し放射線被曝量の低減に寄与する 2, 179-183．とく
に，CT，MRI画像や心腔内エコー図を統合することが可
能で，カテーテル先端の接触圧（コンタクトフォース）をリ
アルタイムに表示することができる．その結果，過焼灼や
無効通電，心臓損傷などのリスクを低減するため，安全性
と有効性が向上し，診断や治療には欠かせないシステムと
なった．

5.2

種類
わが国では 2000年に初代の 3次元マッピングシステム

（CARTO ®）が導入され，現在 3種類のマッピングシステ
ムが使用可能である（表 6）.

5.2.1
CARTO ®システム
（ジョンソン・エンド・ジョンソン社製）

　電気生理学的情報とカテーテル内の磁気センサーによ

り解剖学的位置情報を取得し，精度の高い 3次元画像を描
出する．おもに，不整脈の興奮パターンの診断，低電位領
域や不整脈基質の描出，解剖学的位置情報表示，アブレー
ション情報の表示が可能である．心腔内エコーを用いて 3
次元のジオメトリ作成ができ（CARTOSOUND®機能），ア
ブレーションカテーテルのベクトルが 3次元的に表示され
るため，有効な通電が期待される．CARTOUNIVU ®機能
は 1つの画面に必要な透視情報を取り込むため，効率的で
かつ被曝をより低減することができる．
5.2.2
EnSite NavXTMシステム（アボット社製）
3対の電極を体表に装着し，微小な電流をその電極より
発生させ，心臓周囲にインピーダンスフィールドを作成す
る．心腔内のカテーテル電極の電圧減衰を計測して空間的
な位置を決定し，画面上にカテーテルを表示する．カテー
テルの種類やメーカーを問わず，複数の電極カテーテルを
リアルタイムに表示でき，すべての電極カテーテルで迅速
なマッピングが可能である．2021年 6月に最新の EnSite 
X EPシステムが国内で承認された．従来のインピーダン
スを基にすべての電極カテーテルに対応可能なNavXモー
ドと，磁場を基に正確な位置情報と解剖を描出するVoxel
モードがある．
5.2.3
RHYTHMIA™システム
（ボストン・サイエンティフィック社製）
一定の記録条件を満たした拍動のみを自動で，かつ多く
のポイントを取得し，多点マップを正確かつ迅速に得るこ
とが可能なシステムである 184．マッピングの際には磁気セ
ンサーを搭載した合計 64 極の電極を有する IntellaMap 
Orion ™マッピングカテーテルを用いる．
5.2.4
ExTRa Mappingシステム
（日本光電社製）

ExTRa Mappingとは，わが国で作られたオンライン・
リアルタイム不整脈映像化システムである 185．らせん状の
電極カテーテル（20極）で記録される双極誘導に基づく興
奮波から，心筋の電気的活動状態を 2次元のカラーマップ

表 6　おもなマッピングシステムの特徴
CARTO ®システム

（ジョンソン・エンド・ジョンソン社）
EnSite NavX TMシステム

（アボット社）
RHYTHMIA™システム

（ボストン・サイエンティフィック社）

特徴

アブレーションカテーテルのベクトルと
組織へのコンタクトの強さを，リアルタ
イムに 3次元的に表示し，より効率的で
ある．心腔内エコーや透視画像を統合す
ることで，被曝量をより低減できる．

電極パッチを体表に装着する．複数の電
極カテーテルをリアルタイムに表示で
き，かつそれらすべての電極カテーテル
ですみやかにマッピングが可能である．
獲得ポイントの制限がない．

マッピングには，多電極を有する
IntellaMap Orion™カテーテルを用い
る．1拍で数多くのポイントを取得でき
る．



20

不整脈の診断とリスク評価に関するガイドライン

で表現するシステムである．心房細動（AF）のような複雑
な興奮動態をリアルタイムに映像化することが可能である．

5.3

適応
マッピングシステムの不整脈診断に関する推奨とエビデ
ンスレベルを表 7に示す．患者背景として，小児や妊婦患
者には有用である 186-190．透視による放射線被曝を低減す
る点では，いずれの疾患にもマッピングシステムは有効で
ある．

AFの治療の進歩には欠かせないもので，非肺静脈起源
のAF起源の同定，ラインアブレーションや complex frac-
tionated atrial electrogram（CFAE）などの付加的焼灼には
適している 180, 182, 191-196．解剖が複雑な先天性心疾患術後
の頻拍 197-203や瘢痕領域を伴う心室頻拍（VT）204-208には，
局所の異常電位や低電位領域を記録できるだけでなく，複
雑なリエントリー回路が視覚化できるため大きな力を発揮
する．頻拍中のマッピングや診断が難しいVTの心内膜お
よび心外膜側のマッピング 209-211，また致死性心室不整脈
を持つ疾患（ブルガダ症候群 173, 212-215， 不整脈原性右室心
筋症 /不整脈原性心筋症 216）の心外膜側を含む異常電位の
マッピングにも有用である．その他，冠動脈，大動脈弁や
乳頭筋などの構造物の認識がアブレーションに有用な心室
期外収縮またはVT 217, 218，特異的なアブレーション部位が
存在するベラパミル感受性特発性左室頻拍 219-223や脚間お
よび脚枝間リエントリー性頻拍 224, 225などにも有用である .
房室結節リエントリー性頻拍やヒス束近傍の副伝導路を
有するウォルフ･パーキンソン・ホワイト（WPW）症候群
への使用は 226-229，アブレーションによる房室ブロックを回
避することができ，カテーテルの固定が不安定で再発率の
高い右側に副伝導路を有する症例にも役に立つ 230．

6.

植込み型心電計の適応と特徴

6.1

概略
植込み型ループレコーダ（ILR）は植込み型心臓モニタ

ともよばれ，通常の心電図や長時間心電図では検出が困難
な，発作的な不整脈を検出する目的で皮下に挿入される心
電計機器である．わが国では，原因不明の失神と潜因性脳
梗塞における心房細動（AF）検出目的の 2つで保険適用と
なっている．症状出現時に患者自身あるいは他者によりイ

ベント記録を行うことによって，数分前にさかのぼって心
電図が保存される．また，あらかじめ設定された心拍異常
（徐脈，心停止，頻脈，AFなど）が発生した場合に心電図
が自動的に保存される．遠隔モニタリングも可能であり，
原因疾患の同定に有用な医療機器である．現在市販されて
いるものは，ILR本体に 2個の電極がついており，2極間
の電位から皮下心電図が記録される．3～ 5年の電池寿命
があり，体積は 2 cm3以下できわめて小型化されている．
MRI検査が可能で，手動記録も可能である．ILRの不整
脈診断に関する推奨とエビデンスレベルを表 8に示す．

6.2

原因不明失神
6.2.1
原因不明失神の頻度
わが国には「失神」という診断名が疾患分類にはないた

め，正確な患者数の把握は困難である．しかし，東京都内
の大学病院への救急搬送患者の主訴を検討した報告では，
一過性の意識障害を主訴とする患者は 13%，そのうち
79%が失神であり 231，日常診療で遭遇する頻度は高い．

表 7　マッピングシステムの不整脈診断に関する推奨とエビ
デンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

頻脈性不整脈を有する小児または妊婦に
おいて，透視による放射線被曝を低減す
るためにマッピングシステムを使用する．

I A

先天性心疾患術後の不整脈［心房頻拍
（AT），AF，VT］の診断において，マッピ
ングシステムの使用を考慮する．

IIa B

AFの非肺静脈起源の同定，低電位領域や
CFAEなどの異常電位の評価目的でマッ
ピングシステムの使用を考慮する．

IIa B

器質的疾患に伴う VTにおいて，心内膜
および心外膜側のマッピング目的でマッ
ピングシステムの使用を考慮する．

IIa B

流出路起源，乳頭筋もしくは左主幹部近
傍起源の PVCまたは VT，ベラパミル感
受性特発性 VT，脚間もしくは脚枝間リエ
ントリー性 VT，VFのトリガーとなる末
梢プルキンエ線維起源の PVCにおいて，
マッピング目的で使用を考慮する．

IIa B

房室結節リエントリー性頻拍，ヒス束近
傍または中位中隔，右側自由壁に副伝導
路を有するWPW症候群，ATにおいて，
診断目的でマッピングシステムの使用を
考慮してもよい．

IIb C
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6.2.2
心原性失神の重要性
失神の原因は多岐にわたるが，大別すると①起立性低

血圧，②反射性，③心原性の 3つがあげられる．なかで
も心原性の予後がもっとも悪く，心原性失神を起こした人
は失神を経験しなかった人と比べ死亡のハザード比は約 2
倍，心血管イベントは 2倍以上であり 232, 233，早期に原因
検索をすることがきわめて重要である．
6.2.3
失神診断に対する ILRの有用性
「失神」の診断は大変困難な場合があり，各種検査を行っ
ても 47%は診断がつかなかったとする報告もある 234．し
たがって，心原性を疑う高リスク所見を有する患者や，低
リスクでも失神を繰り返す場合，各種循環器系および反射
性失神の検査を行っても原因が不明な場合は，ILRを早期
から考慮すべきである．
6.2.4
反射性失神の診断確定患者における ILRの有用性
ILR（図 3）を用いることで，3秒以上の心静止を伴う失
神，もしくは失神はないが 6秒以上の心静止が認められた
例でペースメーカ植込みの有用性が報告されている 235．
ILRは反射性失神患者でもペースメーカ治療が考慮される
場合に有用で，失神の再発が減ることが示されている．そ
の根拠となったのが，71施設（11ヵ国）を対象に行われた

多施設前向き観察試験，PICTURE試験 236である．本試
験は，ILR植込み前に平均 3つの異なる診療科で，平均
13種類の検査を受けたにもかかわらず確定診断できなかっ
た 570人の患者を対象に行われた．12ヵ月で 218人（36%）
が失神を再発し，そのうち 170人（78%）では ILRにより
再発性失神の原因診断に至った．本試験ではチルト試験，
心臓電気生理学的検査（EPS）が 66%，原因精査の初期段
階で 22%が植込まれたが，その後の失神の原因診断率に
は差がなかった．各種検査に優先し，初期段階から ILR
を植込むことが医療費削減にも貢献すると報告している．

Krahnらは原因不明意識消失患者 60人を ILRと従来
法（体外式ループレコーダ＋チルト試験＋EPS）に分けて
その後の診断率を検討したところ，1年後の診断率が ILR 
52%，従来法 20%（P＝ 0.012）と ILRが圧倒的に勝り，原
因の 9割は徐脈によるものであったことを報告している 237．
さらに症例数を増やした 201人での検討では，診断的有
用性はハザード比 6.53と圧倒的に高かった 238．メタ解析
も同様 239であり，頻回の原因不明の失神では初期段階か
ら ILR植込みを考慮すべきと考えられる．わが国でも，単
施設であるが ILRを用い 56%と高い診断率が得られたこ
とが報告されている 240．

6.3

潜因性脳梗塞での適応
ILRは潜因性脳梗塞におけるAF検出にも有用である．

CRYSTAL AF試験 241では，AF検出が 1年後には ILR
群で 12.4%，従来法で 2%と大きく異なったことが報告さ
れた．これを受け，わが国では潜因性脳梗塞におけるAF
検出目的での使用が保険適用となった．ILRの有用性はわ
が国でも多施設試験での報告がある 242, 243．さらに，脳梗

表 8　ILRの不整脈診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

心原性失神を疑う臨床的特徴＊はないが，
反射性失神あるいは起立性低血圧などの
非心原性失神であることが否定的で，発
作が不定期あるいはまれな原因不明の再
発性失神患者の場合，初期段階での評価
に ILRを使用する．

I B

心原性失神を疑う臨床的特徴＊を有する
が，包括的な評価でも失神原因を特定で
きない，あるいは特定の治療法を決定で
きなかった場合に ILRを使用する．

I B

潜因性脳梗塞と診断された患者において，
ホルター心電図を含む長時間心電図検査
でも原因が同定されない場合，原因とし
ての AFの検出を目的として ILRを使用
する．

I B

頻回に再発するか，外傷を伴う失神歴を
有する反射性失神の疑いのある患者で，
徐脈に対するペースメーカ治療が考慮さ
れる場合，評価目的で ILRの使用を考慮
する．

IIa C

＊：第 2章 5 表 37を参照．

図 3 反射性失神の診断確定患者における ILR植込み部位
シェーマ図

傍胸骨左縁 鎖骨中腺

メーカーによって
推奨部位を確認する
こと
通常第 4 肋間〜第 5
肋間
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塞リスクが高い洞調律患者にも有用であるとされ 244，AF
を検出するスクリーニングツールとしての有用性が期待さ
れる（第 2章 6参照）．

6.4

致死性不整脈での適応
CARISMA試験では，急性期心筋梗塞の左室駆出率

40%以下の 312人に ILRが植込まれ，2年間で 8%に心
室頻拍や心室細動が生じたことが報告された 245．無症状
だが器質的心疾患などの致死性不整脈発生リスクの高い患
者のリスク層別化にも有用である可能性がある．

7.

心臓突然死の予知指標の 
種類と特徴　
心臓突然死の多くは，心室細動や心室頻拍などの致死性
心室不整脈によって生じる．このような不整脈が発現する
背景には，心臓機能異常，遺伝子異常，脱分極あるいは再
分極異常，さらに自律神経活動異常といった負の要因の存
在がある（図 4）．心臓突然死を未然に防ぐには，そのよう
な異常要因の存在を事前に察知し，それらを有する患者で
は前もって治療を講じることが重要である．異常要因を察
知する検査マーカーのことを予知指標とよぶが，万能とい
える指標はいまだにない．その特徴のみならず，検査の進
め方や測定方法，また有用とされる疾患も個々で微妙に異
なり，患者や疾患によっては評価できないこともあり，理
解して活用する必要がある．
心エコーなどの画像診断で計測される左室駆出率

（LVEF）と心臓電気生理学的検査による心室性不整脈の誘
発性が，異常要因を知る検査の代表となっている．しかし，

非侵襲的に測定される心電学的検査指標も，LVEFには及
ばないものの，臨床で活用されている．これには，心室レ
イトポテンシャル（LP）246, 247，T波オルタナンス（TWA）248，
T波バリアビリティ（TWV）247, 249，QT/ RR slope，心拍変
動（HRV）指標，心拍タービュランス（HRT）250，decelera-
tion capacity（DC）251などがある（表 9）．本ガイドライン
で示したすべての予知指標が，わが国で発売されている心
電図機器を用いて測定することが可能である．心イベント
のリスク評価に関する推奨とエビデンスレベルを表 10に
示す．

図 4 心臓突然死の発現メカニズム

心臓突然死

心機能異常 遺伝子異常

生活習慣因子 環境因子

自律神経活動異常 トリガー不整脈

［心室性不整脈］
心室細動（VF）
心室頻拍（VT）

TdP

［電気生理学的異常］
再分極異常

脱分極（伝導）異常

表 9 心臓突然死の予知に活用される指標
機能構造系 電気生理系 修飾因子

心機能異常指標 直接トリガー指標 自律神経活動異常指標

• LVEF
• NYHA心機能
• BNP

• 重篤な PVC
• 非持続性 VT（NSVT）

• HRV
• HRT
• BRS
• DC

再分極異常指標

• TWA
• TWV
• QT間隔指標

脱分極（伝導）異常指標

• QRS幅延長
• 心室 LP 
• EPSによる誘発性 
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7.1

左室駆出率（LVEF）

心機能の低下を反映する指標はいくつかあるが，各種画
像診断装置で計測されるLVEFの低下は，予後指標のゴー
ルドスタンダードとなっている．現在のところ，器質的心
疾患を有する患者においては，もっともエビデンスレベル
が高い指標である．LVEFの低下は≦ 35%または 40%と
定義されることが多い．

LVEFの予知指標としての有用性は，植込み型除細動器
（ICD）の一次予防（危険な不整脈を一度もきたしたことの
ない患者における不整脈死の予防）としての適応を評価し
た欧米でのMADIT II試験（LVEF≦ 30%の低心機能心
筋梗塞後患者における評価）154，および SCD-HeFT試験
（LVEF≦ 35%の心不全患者における評価）159によって確
立された．わが国でも，心筋梗塞後患者において LVEF低
下の有用性が評価され，LVEFのカットオフ値は欧米と異
なるものの，LVEF低下患者（≦ 40%）では致死性心室性
不整脈イベントが多いことが示された 252．LVEFのカット
オフ値を下げれば心臓突然死に対しての特異度は上がる
が，逆に感度は下がってしまう．これらの臨床試験の結果
から，LVEF低下のカットオフ値は 35～ 40%が妥当とさ
れている．

7.2

非持続性心室頻拍（NSVT）
ホルター心電図で評価される心室期外収縮（PVC）およ
び NSVTは，致死的となるVFや持続性 VTのトリガーと
なる不整脈であり，古くから致死性不整脈あるいは心臓突
然死の予知指標として活用されてきた．PVCは頻発性や
多源性の場合にリスクがあると判断されるが，予知指標と
してのエビデンスレベルは，NSVTのほうが PVCよりも
高い 253．

NSVTは 3連発以上の PVCの連続で，周期が 100拍 /
分以上と定義するのが一般的である 4, 254, 255．しかし，
MERLIN-TIMI 36試験で評価されたように，より厳格な
定義（4～ 7連発，さらには 8連発以上）を用いたほうがよ
いとの報告も出されている 254．NSVTの有用性については，
心筋梗塞後，拡張型心筋症（DCM），肥大型心筋症（HCM）
患者で確立している 4, 188, 255．なかでもHCM患者におい
ては，現在もなお，もっとも信頼のおける指標となってい
る 133．

7.3

心臓電気生理学的検査
心臓電気生理学的検査（EPS）によるプログラム刺激は，
心臓突然死の予知における唯一の観血的な検査法である．
EPSは侵襲的な検査であることから，スクリーニングで行
うというよりは，危険性の高い患者を絞り込むための二次
検査として位置づけられる．
予知指標としての EPSの有用性は，MUSTT試験 256に
よって示された．同試験では，心筋梗塞後で LVEF≦
40%，NSVTを有し，EPSで心室性不整脈（持続性 VTま
たはVF）が誘発された患者において，ICDの一次予防と

表 10　心イベントのリスク評価に関する推奨とエビデンス
レベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

LVEF

心筋梗塞後あるいは心不全患者において，
LVEF低下（35～ 40%以下）を心イベン
トのリスク評価に用いる．

I A

NSVT

心筋梗塞後，DCM，HCM患者において，
NSVTを心イベントのリスク評価に考慮
する．

IIa B

EPS

LVEF低下（35～ 40%以下）の心筋梗塞後
患者において，EPSを NSVTと組み合わ
せてリスク評価に用いることを考慮する．

IIa B

脱分極 /再分極異常を反映する指標

心筋梗塞後，あるいは非虚血性心筋症患
者において，心室 LPや TWAなどの非侵
襲的心電学指標を組み合わせてリスク評
価に用いることを考慮する．

IIa A

心筋梗塞後あるいは非虚血性心筋症患者
において，心室 LPや TWAなどの非侵襲
的心電学指標のいずれかを LVEFと組み
合わせてリスク評価に用いることを考慮
する．

IIa A

ARVC/ACMが疑われた患者の診断にお
いて，心室 LPの検出を考慮する． IIa B

ブルガダ症候群が疑われた患者の診断に
おいて，心室 LPの検出を考慮する． IIa B

自律神経活動異常を反映する指標

心筋梗塞後あるいは非虚血性心筋症患者
において，HRTを TWAまたは NSVTと
組み合わせてリスク評価に用いることを
考慮する．

IIa B

心筋梗塞後患者のリスク評価に，HRT，
正常心拍間隔標準偏差（SDNN）などの
HRV指標，BRS，DCを用いることを考
慮してもよい．

IIb B
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しての有用性が検証された．その結果，EPSガイド下での
ICDの適応決定の妥当性，すなわち EPSが予知指標とし
て有用であることが示された．また，この試験のサブ解析
で，EPSにより心室性不整脈が誘発された患者は，誘発さ
れなかった患者と比べて致死性不整脈イベントの発現率が
高いことが示された．
一方で，予知指標としての EPSの限界を指摘した臨床
試験もある．MADIT-II試験のサブ解析 257では，EPSに
よる心室不整脈の誘発が，その後の ICDの適切作動（心
室不整脈の自然発症）と関連しなかったことが示された．
EPSによるVF誘発性は，ブルガダ症候群患者の高リスク
患者の同定においても活用されているが，その有用性は一
貫していない 170, 176, 258．誘発試験のプロトコールの違い（早
期刺激の刺激数や刺激間隔の設定など）で予知精度が変化
するためである 259．しかし，典型的な心電図波形（タイプ
1）を示し，原因不明の失神の既往がある患者においては，
EPSでリスク評価することが多い 258．

7.4

加算平均心電図（SAECG）
SAECGは，通常の体表心電図ではノイズに埋もれてし
まうような微小電位を，心電信号を加算平均処理してノイ
ズを除去することにより検出する手法である．SAECGで
記録される代表的な微小電位に心室 LPがあり，QRS終末
部に認められる（図 5）．心室局所の障害による興奮伝導の
遅れや不均一性と関連し，脱分極（伝導）異常を反映する．

SAECGの記録は Simson法 260に準じ，誘導は X，Y，
Z誘導を 2乗平均した vector magnitude波形，ノイズレベ
ル 0.3μV以下，R波同期，加算回数は 200～ 250心拍，
40～ 250 Hzの band pass filterを用いるのが一般的であ
る．
心室 LPの判定は，① fQRS（filtered QRS duration），
② RMS40（root mean square voltage of the terminal 40 
ms in filtered QRS），③ LAS40（duration of the low am-
plitude signals ＜40μV in the terminal filtered QRS）の 3
つの指標が用いられる．fQRSはフィルター処理された
QRS幅，RMS40はQRS終末部 40 msにおいて記録され
た電位の 2乗平均平方根，LAS40はQRS終末部で 40μ
V以下の低電位の持続時間である．① fQRS＞ 114 ms，
② RMS40＜20μV，③ LAS40＞38 msの 3つの指標の
うち，2つ以上で陽性基準を満たす場合に心室 LP陽性と
診断する 261．ただし，この基準は心筋梗塞におけるリスク
評価として提唱されたものであり，また機種によっても異
なるので注意が必要である．
心室 LPは以前，心筋梗塞後のVTや予後との関連性が

指摘されていたが 262, 263，近年急性心筋梗塞に対する再灌
流療法が積極的に行われるようになってからは，複数の臨
床試験でその有用性に限界があることも指摘された 264, 265．
一方で，ブルガダ症候群における心臓突然死や致死性不
整脈の予知については有用とする報告があり 266, 267，
広く活用されているものの，エビデンスとしては確立され
ていない．ブルガダ症候群で心室 LPが検出されるメカニ
ズムとしては，右室心外膜側の伝導遅延がその成因として
指摘されている 174, 267．DCMにおいて，心室 LPが致死
性不整脈の予測に有用であったとの報告はあるが 268，
その有用性は確立されていない．また，不整脈原性右室心
筋症（ARVC）/不整脈原性心筋症（ACM）では高率に心
室 LPを認め，診断基準の小基準にこの項目が含まれて
いる 269．しかし，心臓突然死や致死性不整脈の予知にお
ける有用性については明らかにされていない．
心筋梗塞などの器質的心疾患患者では，心室 LPは単独
ではなく，他の非侵襲的心電学指標と組み合わせて活用す
ると，心臓死や不整脈死の予知精度が高まることが知られ

図 5 SAECGの実例
QRS終末部に心室 LP（矢印）を認める．

100.0

90.0

80.0

70.0

60.0

50.0

40.0

30.0

20.0

10.0

0.0
μV

Vector Magnitude

fQRS 133.0 ms
RMS40 3.0μV
LAS40 60.0 ms

312.0

12550
ms

200 275 350 425 500

40μV

179.0



25

第 1章　不整脈の症候および検査法

ている．心室 LPを評価に加えたわが国の多施設共同前向
き試験（JANIES試験）やこれまでの試験においても，器
質的心疾患患者では心室 LPと他の非侵襲的心電学指標を
組み合わせると有用性が高まることを報告している 270, 271．
心室 LPを含めた非侵襲的心電学指標の組み合わせは，心
筋梗塞などの器質的心疾患患者でも有用といえる 133．

7.5

T波オルタナンス（TWA）
TWAとは，形の異なる T波が 1拍ごとに交互に出現す
る現象であり，心室の再分極異常を反映する 272．急性心
筋虚血，電解質異常，重症心不全，低体温，心膜液貯留，
QT延長症候群（LQTS），ブルガダ症候群などで検出され
ることが知られている．
運動負荷中に記録した心電図をスペクトル解析すること
で得られるマイクロボルトTWA（M-TWA）については，
虚血性心疾患患者や非虚血性心筋症患者を対象とした多く
の前向き試験の結果が出されており，メタ解析においても
その有用性が示されている 252, 264, 271, 273-275．2009年に報告
されたABCD試験でも，心筋梗塞後低心機能患者（EF≦
40%）において，M-TWAは不整脈イベントおよび突然死
の予知において有用としている 276．しかしMASTER試験
では，心筋梗塞後低心機能患者においてM-TWAを単独
で評価したところ，心臓死の予知に対しては有用であった
ものの，不整脈イベントに対しては有用ではなかった 277．
これにより，致死性不整脈予知におけるM-TWA単独使用
の有用性が否定されたことになる．

TWAは，致死性不整脈予知において陽性適中率は低く，
一方で陰性適中率がきわめて高いという特徴がある 278．そ
のため，TWAは陽性判定によって高リスク患者を同定す
る指標ではなく，陰性判定によって低リスク患者を選び出
す指標ということになる．複数の試験のメタ解析で，TWA
を陰性と非陰性（陽性または判定不能）に分けて評価して
いるが，これは TWA陰性の意義を評価したものといえ
る 279．わが国でも，低心機能患者に限定して TWAの有
用性を前向きに評価した試験（PREVENT-SCD試験）が
行われたが，致死性不整脈に対して高い陰性適中率を示
している 280．

TWAは，他の非侵襲的心電学指標と組み合わせること
で，心イベント（致死性不整脈，心臓突然死，心臓死）予
知に対する有用性が高まることが知られている 271．近年，
心筋梗塞後患者において，M-TWAもしくは後述する
modified moving average（MMA）法を用いたMMA-
TWAとHRTを組み合わせた評価が，心臓死および致死
性不整脈の予測に有用であることが示されている 281, 282．

虚血性心疾患を多く含む器質的心疾患患者を対象にした試
験のメタ解析で，心臓突然死に対する予測因子を評価した
ところ，LVEF，冠動脈疾患の存在，M-TWA陽性が有意
な予測因子として挙げられ，これらの組み合わせによる評
価は LVEF単独に比べ予後の予測精度が高いことが示さ
れた 283．器質的心疾患患者においては，TWAは単独でな
く他の非侵襲的指標と組み合わせて活用する予知指標とい
える 133．
非虚血性心疾患患者についてもTWAの評価が複数行わ
れているが，その有用性は一貫していない．比較的症例数
の多いALPHA試験では，心臓死と不整脈イベント予測に
関しM-TWAは有用と報告しているものの 284，小規模で
あるが他の試験ではその有用性を否定している．HCMや
遺伝性不整脈疾患（ARVC/ACM，LQTS，ブルガダ症候
群）などについても，TWAの有用性を評価しているが，い
ずれも小規模な試験であるためエビデンスとしては不十分
である．
最近，ホルター心電図の波形をMMA法とよばれる時間
領域解析，あるいはM-TWAと同様に周波数領域 /スペク
トル解析（FD-TWA）で 24 時間連続的に TWAを検出する
測定法もあり，すでに臨床利用されているものの 285, 286，十
分なエビデンスは揃っていない．

7.6

他の再分極異常指標
7.6.1
T波バリアビリティ（TWV）
TWVは T波の変動性を反映し，再分極のばらつきを評
価する指標である．前述した TWAは交互に変動するT波
の変動を評価したものであるが，TWV/T wave amplitude 
variance（TAV）は T波の形状，振幅，極性の変化を含め
て解析する方法である．MADIT II試験のサブスタディで
は，LVEF≦ 30%の心筋梗塞で ICD治療が行われた症例
において，TAV＞ 59μVが不整脈イベントの予測因子
（HR2.01，95%CI 1.2-3.5）であることが示された 249．その
他，DCMにおける不整脈イベント 287，シャーガス病での
全死亡のリスク層別化 288に有用とする報告がある．最近
では T波の振動性を考慮した TWA（T-var）のほうが不整
脈イベントの予知に有用との報告もある 289．
7.6.2
QT計測指標
近年のガイドラインやステートメントで報告されている
ように，器質的心疾患患者では心臓突然死や致死性不整脈
のリスク評価において，QT dispersionをはじめとするQT
間隔指標の有用性は否定的とされている 133．しかし，QT/
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RR slope などのQT/ RR関係指標は心臓死の予知に有用
とされている．QT/ RR関係はホルター心電図を用いて解
析され，RR間隔を横軸に，QT間隔を縦軸にプロットして
得られた散布図から回帰式で算出される．QT/RR slopeの
値が大きいほど突然死および全死亡リスクが高いとされて
おり，心筋梗塞患者ではQTe/RR slope＞ 0.18，心不全患
者では QTa/RR slope＞ 0.20，QTe/RR slope＞ 0.22の
カットオフ値が用いられている 290, 291．

7.7

自律神経活動異常指標
7.7.1
心拍変動（HRV）指標
自律神経のゆらぎによる心拍数の周期性変動を心拍変動
とよび，ゆらぎの減少が自律神経機能低下を反映する．実
際には，ホルター心電図などの長時間心電図記録における
洞調律時の RR間隔を解析する．解析方法は線形解析と非
線形解析に分類される．線形解析指標には，時間領域解析
指標（SDNN）などと周波数解析指標［低周波（LF），高周
波（HF），LF/HFなど］がある．非線形解析指標には，
Poincaré plot，フラクタル指数（α1，β）などがある．
時間領域解析は古くから心筋梗塞後の突然死との関連性
が示唆されており，もっとも多くの評価がされている 292．
心筋梗塞後患者を対象にした前向き観察試験（ATRAMI
試験）では，SDNN≦ 70 msの群では心臓死の相対危険
度が高くなることが示された 293．
周波数領域解析においては，睡眠時無呼吸 294，心不
全 295，高血圧 296を含むさまざまな疾患における交感神経
のバランスを評価するために，LF，HF，LF/HF比が用い
られてきた．
非線形解析では，Poincaré plot解析は DCM患者のリ
スク評価に有用であることが示された 297．DIAMOND-MI
試験のサブスタディでは，detrended fluctuation analysis
（DFA）法を用いて算出した短期フラクタル指数α1＜ 0.75
の場合，急性心筋梗塞後患者の死亡の相対リスクが高く
なることが明らかになり，従来の時間領域および周波数領
域解析指標よりも転帰に強く関連することを示した 298．急
性心筋梗塞患者を対象とした別の試験では，α1＜ 1.025
とβ≦－1.507の両方が，非致死的冠動脈イベントの再発
と関連していた 299．しかし，近年HRV解析指標の有用性
を否定する研究結果も出されており，特に，周波数領域解
析である LF成分，LF/HF比を交感神経機能の評価として
用いることには限界があるのかもしれない 300．

7.7.2
心拍タービュランス（HRT）
HRTとは 1発の PVCを基点とし，代償性休止期後の

RR間隔，すなわち心拍がどのように変動するかをみたも
のである．この反応は，PVC後の一過性血圧低下に対す
る頸動脈洞圧受容体反射による迷走神経刺激を介した心拍
応答であり，副交感神経機能を反映する指標である．先述
したHRVは PVCが頻発すると測定できないが，HRTは
逆に PVCを活用し測定する指標である．

HRTはホルター心電図を用いて測定し，代償性休止期
後の RR間隔の短縮量を表す turbulence onset［TO（%）］
と，それに続くRR間隔延長の速度 turbulence slope［TS
（ms/RR）］で評価を行う．心筋梗塞後患者を対象として行
われたMPIP試験，EMIAT試験において，心イベントお
よび生命予後の予知指標としての HRTの有用性が示され
た 301．これらの試験では，TOおよび TSの異常値は，
TO≧ 0%，TS≦ 2.5 ms/R-Rと定義された．多変量解析
から，HRT陽性の心イベント予知における有用性は高く，
これは LVEF低下と同等の予測精度を示した．HRTの判
定には 3つのカテゴリーがあり，TOとTSの両方が正常，
あるいは PVCがほとんど出現していない場合をカテゴリー
0，TOまたは TSのどちらか 1つが異常な場合をカテゴ
リー 1，両方が異常な場合はカテゴリー 2と定義されてい
る．陽性判定にはカテゴリー 2を使用することが多い．
心筋梗塞後あるいは心不全において，複数の前向き試験
およびメタ解析で心臓死に対する予知指標としての有用性
を示す報告がなされており 302, 303，自律神経活動異常指標
を反映する予知指標の中で HRTがもっとも信頼性が高く
なっている．特に，TWAとの組み合わせで心臓死の予知
に対する有用性を示した報告が多く 281, 282, 304, 305，現在，そ
の組み合わせの有用性を立証する臨床試験（REFINE-ICD）
も行われている．また，低心機能あるいは LVEFが比較的
保たれた左室機能障害患者において，NSVTとの組み合わ
せで心臓死および全死亡の予知に対する有用性を示した報
告もあり 306，わが国で行われた多施設共同前向き試験
（JANIES試験）でもその組み合わせの心臓死予知におけ
る有用性が示された 250．HRTを含めた非侵襲的心電学
指標の組み合わせは心臓死のリスク評価において有用とい
える 133．
7.7.3
圧受容体感受性（BRS）
大動脈弓および頸動脈洞の圧受容体反射により，血圧上
昇に対する反射性の副交感神経活性化が起こり，昇圧に反
応して徐拍化が起こる．BRS試験ではα受容体刺激薬の
フェニレフリンを静注し，収縮期血圧上昇の程度に対する
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RR間隔延長の程度を定量化して BRS値（ms/mmHg）と
する 307．正常値は若干の幅があるが，8～ 15 ms/mmHg
とされている．

ATRAMI試験では心筋梗塞後患者において，BRS，
HRV，ホルター心電図での不整脈，心室 LPと予後との関
連が評価された 293．その結果，BRS（＜ 3 ms/mmHg），
LVEFおよび PVC数が予測因子であった．NSVTが確認
され，かつ BRS＜ 3，あるいは SDNN＜ 70 msの群の予
後は不良で，LVEF≦ 35%で BRS＜ 3の例では死亡率が
高いことが示された 308．しかし，現代の最適薬物治療下で
行われた臨床試験では，BRSの予後予測における有用性
については一定の知見が得られておらず 309, 310，心機能が
比較的保たれた患者では心臓突然死の予知指標としての有
用性を否定する報告もあり 311，その活用は減ってきている．
フェニレフリン静注は侵襲的手法であるため，代替となる
非侵襲的な検査法による評価も検討されている 312．
7.7.4
deceleration capacity（DC）
心臓副交感神経は，1心拍ごとに心拍変動を制御し，迅

速な効果を現すことが知られている．DCは RR間隔の変
動の中から，直前の RR間隔よりも延長するものだけを抽
出して加算平均し，心臓副交感神経による心拍変動の制御
能力を評価する指標である．
心筋梗塞後患者を対象とした研究で，DC≦ 2.5 msが

HRV指標（SDNN）よりも予後予測精度が高く，DC＞ 4.5 ms
では心イベント発生率が低いことが示された 313．一方で，
心機能が比較的保たれた心不全患者（LVEF＞ 30%）を対
象にした研究では，DCの突然死および不整脈イベントの
予知における有用性は示されなかった 314．

8.

不整脈の遺伝学的検査の 
方法と特徴

8.1

遺伝学的検査とは
近年の遺伝学的研究と遺伝子解析・診断技術の進歩に
伴い，不整脈疾患において遺伝学的検査・診断の臨床的意
義が高まっている．遺伝学的検査は一般的な臨床検査とは
異なり，その結果には世代を超えて影響する内容が含まれ
るため，検査前，検査精度，検査後（結果の解釈）プロセ
スのいずれもが重要である．遺伝学的検査の実施に際して
は，2011年に日本医学会が発表した「医療における遺伝学
的検査・診断に関するガイドライン」315を遵守し，遺伝カ

ウンセリングを含めた総合的な臨床遺伝医療が行える環境
下での実施が望ましい．
検査の実施にあたっては，患者または家族に遺伝学的検
査の利点と注意点について説明と同意が必要である．特に
家族性を疑う場合には，得られた結果によっては家族への
影響も考える必要があることを説明し，理解を得る．また
未成年者に対する保因者診断や，成年期以降に発症する疾
患の発症前診断については，原則として本人が成人し，自
立的に判断できる年齢になってから行うべきである．早期
の検査を必要とする医学的な理由がない限り，両親などの
代諾で安易に実施すべきではない 315．
次世代シーケンサー（NGS）を用いた網羅的遺伝学的検
査を診療に応用する場合には，2次的所見・偶発的所見の
取り扱いや検査結果を開示する際の説明手順などを定めて
おくこと，研究として実施する場合でも倫理委員会の承認
を得ておくことが必要である 316．遺伝学的検査に関する推
奨とエビデンスレベルを表 11に示す．

8.2

対象となる不整脈疾患
遺伝学的検査が実施される不整脈疾患は，心臓突然死
の原因となりうる致死性不整脈を発症し，失神，突然死の
原因となる疾患が多い．先天性QT延長症候群（LQTS）や
カテコラミン誘発多形性心室頻拍（CPVT），ブルガダ症候
群などが代表的な疾患である．
先天性 LQTSの遺伝学的検査は，不整脈疾患のなかで
はわが国では唯一保険適用となっている．先天性 LQTSに
対する遺伝子診断は，循環器内科医が臨床的に先天性
LQTSを強く疑う場合，あるいは無症状でも 12誘導心電
図でQT延長が顕著である場合（未成年：QTc≧ 480 ms，
成人：同≧500 ms），さらに，発端者に同定された LQTS
の原因遺伝子変異についての家系調査は積極的に推奨され
る 8, 317．

CPVTについては，臨床的に CPVTと診断あるいは疑
われた患者に対して，診断確定のため遺伝学的検査が推奨
される．また家族に対しては，当該患者においてみつかっ
た遺伝子異常の有無を検査することが推奨される 317．ブル
ガダ症候群においては SCN5A変異がリスク評価に有用と
の報告もあるが 318，診療目的での遺伝学的検査の明確な適
応基準はない．
その他に後天性 LQTS 319や進行性心臓伝導障害 320，家
族性徐脈症候群，QT短縮症候群や，不整脈原性右室心筋
症 /不整脈原性心筋症，拡張型心筋症（DCM）の一部など
の心筋症も遺伝学的検査の対象に含まれる．特にラミン心
筋症は中年期以降に不整脈による突然死や心不全などをき
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たすため 321，遺伝学的検査による早期診断の臨床的意義
は大きい 322．まれに原因不明の心室細動（特発性心室細動）
や心停止蘇生後の患者でも，何らかの病的遺伝子変異を認
めることがある．

8.3

検査方法
遺伝学的検査の試料としては血液（全血）が一般的で，
血液中の白血球からDNAを抽出する．抗凝固薬としては
ethylendiaminetetraacetic acid（EDTA，2Naまたは 2K）
入りの採血管を用い，ヘパリンはポリメラーゼ連鎖反応
（PCR）を阻害するため使用しない．原則として全血を 4˚C
で保管する．血液以外には唾液に含まれる細胞成分からの
DNA抽出なども可能である．

DNAシーケンス解析（塩基配列決定）のためにもっとも
確実な方法は Sanger法で，目的とする遺伝子のDNA領
域を PCRで増幅し，電気泳動法を用いて遺伝子内部の塩
基配列を判定する．ただしより多くの連続した塩基対の欠
失や重複変異，コピー数多型などの解析にはmultiplex 
ligation-dependent probe amplification（MLPA）法が有用
である 323．

NGSを用いた遺伝学的検査としては，特定の疾患群（不
整脈や心筋症など）の原因遺伝子に絞ったパネル解析が有
用である．不整脈や関連する疾患原因遺伝子として，数個
から数百の遺伝子をまとめて解析できるメリットがある．
ただし，本検査結果の解釈には専門的な知識が必要である．
検査部門だけで対応できない場合には，遺伝子医療部門の
スタッフ，対象疾患の専門医，バイオインフォマティクス
の専門家などと連携し，臨床情報と照合して慎重に解釈す
る．また検査結果を患者に告知する場合には，別の検査手
段（Sanger法など）で確認を行うことが望ましい．

8.4

結果の解釈
遺伝学的検査の結果は，一般の検査以上にわかりやすく
患者・家族に説明する必要がある．また，診断は遺伝学的
検査の結果のみにとらわれることなく，他の臨床医学的情
報を総合的に判断して決定すべきである．なかでも新規変
異や，その病的意義が確定されていない（variant of uncer-
tain significance: VUSなど）場合，浸透率が 100%ではな
い場合は，バリアントの結果がかならずしも疾患とは関係
ないこともあり，検査結果を説明・開示する際には患者・
家族を不安に陥れることのないよう細心の注意を払う必要
がある．
アミノ酸が変化するような塩基置換であっても，機能異

表 11　不整脈患者の遺伝学的検査に関する推奨とエビデン
スレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

LQTS

循環器科医が臨床経過，家族歴，心電図
（安静時 12誘導心電図，運動またはアド
レナリン負荷試験）で強く先天性 LQTS
を疑う症例に対して，すべての，または
LQT1～3（KCNQ1，KCNH2，SCN5A）
についての先天性 LQTS遺伝子診断を行
う．

I C

QTを延長させる要因（電解質異常，心肥
大，脚ブロック，いわゆる特発性以外）
がなく，一連の 12誘導心電図で QTc≧
480 ms（未成年）または≧ 500 ms（成
人）を呈する無症状の QT延長症例に対し
て，すべての，または LQT1～ 3（KCNQ1， 
KCNH2，SCN5A）についての先天性
LQTS遺伝子診断を行う．

I C

先天性 LQTSの家族または適切な血縁者
に対して，発端者に同定された原因遺伝
子変異の遺伝子診断を行う．

I C

一連の 12誘導心電図で 480＞ QTc≧
460 ms（未成年）または 500＞ QTc≧
480 ms（成人）を呈する無症状の QT延
長症例に対して，すべての，または
LQT1～3（KCNQ1，KCNH2，SCN5A）
についての先天性 LQTS遺伝子診断を行
うことを考慮してもよい．

IIb C

心筋症

家族性で伝導障害を合併する DCM患者
に対して，ラミン A/C遺伝子変異の検出
を行う（保険適用外）．

I C

CPVT 

臨床的に CPVTと診断あるいは疑われた
患者に対して，遺伝学的検査を行う（保
険適用外）．

I C

CPVT患者の家族に対して，発端者にお
いてみつかった遺伝子異常の検査を考慮
する（保険適用外）．

IIa C

ブルガダ症候群

タイプ 1心電図を有し，ブルガダ症候群
に伴う臨床症状および家族歴を有する症
例に対して，網羅的もしくは SCN5Aに
限定した遺伝学的検査を考慮する（保険
適用外）．

IIa C

発端者に確認されたブルガダ症候群の原
因遺伝子変異の遺伝学的検査を，家族に
対して行うことを考慮する（保険適用外）．

IIa C
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常を伴わないかきわめて軽微な場合もある．そのため，塩
基置換がさまざまなデータベースや論文などで疾患の原因
変異とされているものか，疾患とは関連のない良性の塩基
置換かの確認が必要である．特に健常人にも同定される塩
基置換（遺伝子多型）は人種差があり，日本人におけるデー
タベースから判断する必要がある．また結果が陰性であっ
ても，不整脈関連の疾患・症候群を完全に否定するもので
はないことを留意すべきである．

8.5

個人情報および個人遺伝情報の取扱い
遺伝情報にアクセスする医療関係者は，遺伝情報の特

性を十分理解し，個人の遺伝情報を適切に扱うことが求め
られる．すでに発症している患者の診断を目的として行わ
れた遺伝学的検査の結果は，原則として，他の臨床検査の
結果と同様に，患者の診療に関係する医療者が共有する情
報として診療録に記載する必要がある．

9.

不整脈患者の運動許容の 
条件と設定
器質的心疾患を認めない不整脈を持つ小児の学校生活
管理については，日本小児循環器学会のガイドラインを参
照されたい 324．本ガイドラインでは成人に対する指針を記
す．運動ないし身体活動の強さは代謝当量（MET）で表
す 325, 326．これは安静時代謝に対する活動時代謝の比で，1 
METは 1.0 kcal（4.184 kJ）/kg/hrである 325, 326．身体活動
の強度は軽度 3 MET未満，中等度 6 MET未満，高度 6 
MET以上で分類する．30分以上の中強度の有酸素運動
を週に 2.5時間以上，または 20分以上の高強度の運動を
週 75分以上，または中強度と高強度を組み合わせて週に
500～ 1000 MET・時間以上行うと，心血管疾患の予防と
健康に有益で，不整脈発生の抑制効果が期待できる 327, 328．
一方，運動習慣のない人の急な運動，特に高強度の運動は，
不整脈など有害事象をもたらすリスクがある 328, 329．
不整脈疾患に対する運動を考える際には，基礎心疾患の
有無をまず考慮する．心筋梗塞，心筋疾患，心不全，先天
性心疾患術後など基礎心疾患のある患者では，不整脈基
質（心筋の構造的・組織学的異常）が原因となる場合と，
運動に伴う心血行動態の変化が不整脈の誘引となり発生す
る場合がある．基礎心疾患のある場合は運動療法を行うこ
とで，心筋虚血の改善，交感神経の抑制などにより不整脈
基質の悪化・進展が防止される効果が期待できる．不整脈
患者の運動許容に関する推奨とエビデンスレベルを表 12

に示す．
9.1

徐脈性不整脈（洞不全症候群および
房室ブロック）
アスリートにおいては，有症候性の洞徐脈，運動により

2度ウェンケバッハ型房室ブロックが改善しない場合，安
静時および運動による 2度モビッツ II型・高度房室ブロッ
クまたは 3度房室ブロックが出現する場合は精査が必要で
ある 330．

9.2

脚ブロック
完全右脚ブロック（CRBBB）では，心室期外収縮（PVC）
がなく，運動で 2度以上の房室ブロックが出現せず，無
症候性の場合には運動制限は必要ない．左軸偏位を伴
う場合には房室ブロックに進行する場合もあり，経過観察を
行う330．

表 12　不整脈患者の運動許容に関する推奨とエビデンスレ
ベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

ICD植込み後患者では，適切な監視下で
の運動を許可する． I A

AF患者では，運動耐容能の向上を目的に
中強度以下の習慣的な運動を考慮する． IIa C

アスリートでは，無症候性の洞徐脈や運
動により改善するウェンケバッハ型 2度
房室ブロックの場合は運動制限をしない
ことを考慮する．

IIa C

PVC患者では，単形性で安静時または運
動中に単発ないし 2連発の場合，器質的
心疾患がないことを確認できれば運動制
限をしないことを考慮する．

IIa C

PVC患者で，運動中および回復期に増加
または多源性や 3連発以上を認める場合
に，心血管死に対するリスク評価を考慮
する．

IIa C

CPVT患者では，高強度の運動を避ける
ことを考慮する． IIa C

ARVC/ACM患者では，競技スポーツや
高強度の運動を避けることを考慮する． IIa C

LQT1患者では，激しい運動および水泳
を避けることを考慮する． IIa C

ブルガダ症候群患者では，激しい運動直
後は監視を行うことで，運動を考慮して
もよい．

IIb C
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左脚ブロックでは，器質的心疾患がなく，2度モビッツ
II型以上の房室ブロックへの進行を認めなければ運動制限
は必要ない 330．

9.3

心房期外収縮および心室期外収縮
心房期外収縮（PAC）は加齢とともに増加するが，運動

との関連は一定ではない 331．PACが頻発しても血行動態
の破綻はない．ただし，将来の心房細動（AF）発症との関
連に留意する．
心室期外収縮（PVC）が単形性で，安静時または運動中
の単発ないし 2連発の場合には，運動制限は必要ない．運
動により減少ないし消失する PVCは，運動制限の必要は
ない．無症候性中年男性（42～ 53歳）6,101人を対象に運
動負荷試験を行い，安静時，運動中，運動後の回復期の
PVCを高頻度（2連発または 30秒間に 10%以上の出現），
低頻度，無群に分け，23年間追跡した前向き対照比較試
験では，運動中および回復期の PVC高頻度群で心血管疾
患死亡が有意に多かった 76．運動中や運動後の回復期の
PVCが増加する例，多源性や 3連発以上を認める例では
精査が必要である 78, 332．特に，運動により増加する右脚ブ
ロック型でQRS幅が 130 msを超える PVCは精査が必要
である 332．

9.4

心房細動，心房粗動
心房細動（AF）は高強度の運動で誘発される，もっとも
多い不整脈である 331．身体活動・運動とAF発症リスクは，
一般住民，アスリート，また年齢によっても異なる 331．
一般健常人では，日常生活の活動度が高いとAFの発症
が抑制される可能性がある．65歳以上の米国人男女 5,446
人を対象にした Cardiovascular Health Studyでは，身体
活動レベル（kcal/週）が高いほど 10年間のAF発症リスク
が有意に低かった 333．低強度と高強度に比し，中強度の運
動でAF発症リスクは有意に低かった 333．
持久的体力（心肺運動能力）とAF/心房粗動（AFL）の発
症との関係を検討した 6研究（205,094人）のメタ解析による
と，体力の向上はAF/AFL発症リスクを 9%低下させた 334．
もっとも運動耐容能が低い群に比べ，中等度群で 28%，最
高度群で 49%，AF/AFLの発症リスクが低値であった 334．
一方，平均年齢 18.2歳の男性 1,126,899人を登録し，26.3
年間追跡したスウェーデンの前向きコホート研究では，体
力の増加とともに心血管疾患の発症リスクは低下したが，
AFと徐脈性不整脈の発症は体力の高い例で増加し，AF
発症は体力とはU字型の関係を示した 335．

2011年 9月までに報告されたAF（発作性，持続性，永
続性のいずれか）患者を対象に運動や身体活動量の影響を
評価したランダム化比較試験やコホート研究のシステマ
ティックレビューでは，中強度の運動で体力と生活の質
（QOL）が向上し，一方，長期間の高強度の運動はAFの
発症リスクを増加させた 336．高強度の運動トレーニングの
増加や長期間の継続はAF，AFLともに増加させ，また両
者は合併する 337．
運動強度を設定するために運動負荷試験が推奨される．
米国心臓病学会財団（ACCF）/米国心臓協会（AHA）のガ
イドラインでは，エビデンスからではなく経験則より，
心拍数は安静時で 60～ 80拍 /分，中強度の運動下では
90～ 115拍 /分が推奨されている 338．安静時心拍数 110
拍 /分未満であれば，運動負荷時の心拍数上昇の程度，自
覚症状，運動時間，ピークの代謝当量などで，運動の適否
を判断する．

AF患者は運動負荷に対する心拍数上昇の程度が大きく，
同一患者でもそのときの体調により心拍数の反応が異なる
場合もあり，心拍数による運動強度設定は困難である．運
動強度の設定は，心肺運動負荷試験による嫌気性代謝閾値
での負荷量から処方する．トレッドミル検査では，中強度
負荷の場合は最大運動負荷でのMETの 40～ 60%，軽強
度負荷なら 20～ 40%の運動速度で運動処方を行う 339．
安静時心拍数が 110拍 /分を超えている場合，その日の運
動は中止するか，運動強度や運動時間を軽くまたは短く
する．

AF症例では，心不全の合併の有無とその評価を十分
行ってから運動の適否を検討する．また，脳梗塞予防の目
的で抗凝固療法が行われていることが多いため，転倒など
の外傷による出血性合併症には十分注意する．

9.5

心室頻拍
器質的心疾患がなく，かつ単形性持続性心室頻拍（VT）
のアブレーション治療後3ヵ月以上VTを認めないアスリー
トでは，競技スポーツへの復帰は可能である 330．運動療法
による心筋虚血の改善，交感神経の抑制，副交感神経活性
の上昇などの機序を介し，心室性不整脈の抑制が期待され
る．3連発以上や多形性のVTが生じた場合は，運動を中
止する．
9.5.1
QT延長症候群
高強度の運動のみならず通常の作業，運動あるいは感情
的な興奮が不整脈の誘引となることがある 340．QT延長症
候群（LQTS）患者コホートの 2研究によると，競技スポー
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ツやレクリエーションスポーツを継続した患者の運動中
の死亡例はなく，非致死性心ベントは 1人 / 650人年 341，
0人 /755人年 342とまれであった．ß遮断薬の服薬により，
運動によるVTの発症率は低下している 343．高リスク例や
運動中に失神発作を起こした患者，特に LQT1患者では，
一般に「競技レベル」の運動は避ける 8．水泳中の突然死と
の関連が LQT1の特徴であるため 344, 345，LQT1では監視
下での水泳に限定する 346．
9.5.2
カテコラミン誘発多形性心室頻拍
中強度以上の運動やストレスで心室性不整脈が出現する
ため，強い運動制限とストレス回避が推奨される 343, 347．原
則として，カテコラミン誘発多形性心室頻拍（CPVT）患者
では競技レベルの運動と高強度の余暇のスポーツは避け
る．一方，専門家による十分な薬物療法と患者教育の管理
下ではスポーツは許容できる 346, 348．
9.5.3
不整脈原性右室心筋症 /不整脈原性心筋症
運動中，特に強度な運動中の突然死リスクが高い 349．デ
スモゾーム蛋白の遺伝子異常がなくてもアスリートを長期
間続けると，不整脈原性右室心筋症（ARVC）/不整脈原性
心筋症（ACM）様の変化がもたらされる 350．ARVC/ACM
患者の一次予防コホート研究では，高強度の運動習慣が致
死性不整脈の発症と関連し，特に週 2.5時間を超えると顕
著であった 351．植込み型除細動器（ICD）植込み後の
ARVC/ACM 129人を対象に，診断後 5年間の運動状況の
変化と ICD作動との関連を検討した研究では，運動の量
および時間のいずれももっとも低下した群で，ICD作動が
有意に少なかった 352．ARVC/ACM患者では競技スポー

ツや高強度の運動を制限し，中強度以下で週 2.5時間未
満 29，週 12.5 MET・時間以下 353は許容される．また中強
度の静的筋力トレーニングは許容される 349．
9.5.4
ブルガダ症候群
ブルガダ症候群患者でサッカー試合中の突然死 354，運
動や運動後の回復期に ST上昇や失神をきたした報告があ
り 74, 346, 355，激しい運動は避ける 356．
9.6

デバイス（ペースメーカ，CRT，
CRT-D，ICD）植込み後
ペースメーカ植込み後で，完全にペースメーカに依存し
ている場合には，負荷度の高いスポーツは避ける 330．欧米
における ICD植込みアスリート 372人の前向きコホート研
究では，スポーツ中の ICD作動はなく，適切な管理の下，
ARVC/ACM以外では高強度の競技スポーツへの復帰が
可能であった 357, 358．ICD植込みの心不全患者を対象に監
視下運動療法の安全性と有効性を比較した 6研究，1,603
人のメタ解析では，12週間の運動群で運動耐容能は有意
に向上し，ICD作動は 53%有意に少なかった 359．ICDま
たは両心室ペーシング機能付埋込型除細動器（CRT-D）植
込み後の患者で，監視下運動療法の安全性と有効性を運
動未実施群と比較した 16研究，2,547人のメタ解析では，
中央値 84日間の運動中のショック作動はまれ（0.9%）で，
109日間の追跡期間中の ICD作動は運動群で 32%有意に
少なく，運動耐容能は運動群で有意に向上した 360．ICD
挿入部の損傷が防止され，ICD植込み後の適切な運動処
方の安全性と有効性が示された．
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第2章　不整脈および関連する病態の診断法

1.

徐脈性不整脈

1.1

洞不全症候群（SSS）
1.1.1
はじめに
洞機能不全は，自律神経や薬剤の関与による一過性（可
逆的・生理的）の原因，あるいは変性や器質的心疾患に
伴って起こる慢性の原因があり，洞結節自動能の低下や洞
房間伝導障害が生じるために引き起こされる病態である．
このうち，慢性的な原因によって高度な障害が生じ，アダ
ムス・ストークス症候群，心不全，易疲労感が出現するも
のを SSSとよぶ．一般的には生命予後は良好とされ，ペー
スメーカの治療適応を考えるうえで，徐脈に伴う症状の有
無はきわめて重要である．
1.1.2
分類
a．原因と経過からの分類
• 可逆的・生理的（一過性）
• 器質的（慢性）
b．心電図からの分類（Rubensteinの分類 361）
• I型：洞徐脈（＜ 50拍 /分）（図 6A）
• II型：洞停止（図 6B）または洞房ブロック（図 6C）
• III型：徐脈頻脈症候群（図 6D）
1.1.3
原因
原因としては特発性のものが多いが，次のようなものに
由来して生じる二次的な場合がある．一過性（可逆的・生
理的）のものとして副交感神経緊張状態，薬剤，電解質異
常，内分泌異常，脳圧亢進，低体温など，器質的（慢性）
のものとして，虚血性心疾患，高血圧，心筋症，アミロイ
ドーシス，心膜炎，心筋炎，膠原病などがある．一過性の
因子が慢性の洞機能不全を悪化させている場合があり，両

者の鑑別が難しいことがある．
特発性は加齢が重要な因子で，一般に発症年齢は 70～

80歳代がもっとも多く 362, 363，男女差はない．洞結節細胞
もしくは周囲心房筋の加齢に伴う変性，線維化などが関連
していると考えられている．小児に生じる場合は先天性疾
患に伴う場合が多く，一部で遺伝子異常に基づく家族性発
症が知られているが 364, 365，頻度は少ない．自律神経，特
に副交感神経の関与が大きく，徐脈は夜間に著明である．
睡眠時無呼吸との関連，さらにブルガダ症候群との合併も
報告され，背景疾患にも注意が必要である 366-368．
1.1.4
診断
SSSの診断に関する推奨とエビデンスレベルを表 13に
示す．
a．自覚症状
心拍出量低下による全身倦怠感・息切れ，および一過性
脳虚血によるめまい・失神・眼前暗黒感が一般的であるが，
軽微な症状から失神までさまざまな症状が出現する．自覚
症状や状況からタイプを推定できる場合があるため，詳細
な病歴聴取（失神・前失神・めまいの有無，全身倦怠感・
息切れの有無，症状の頻度・持続時間，体位・運動との関
係，発生状況・時刻，食事・排尿・精神的ストレスの関連，

B

A

C

D

図 6 心電図による SSSの分類
A：I型（洞徐脈），B：II型（洞停止），C：II型（洞房ブロック），D：
III型（徐脈頻脈症候群）
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既往歴，服用薬剤歴，家族歴など）は鑑別診断を行ううえ
で重要である．全身倦怠感・息切れは持続性徐脈が原因の
場合が多く，めまい・失神の症状は洞房ブロックや洞停止
の場合が多い．徐脈頻脈症候群では，頻拍による動悸が停
止した後にめまい・失神の症状を訴えるのが特徴的である．

SSSの合併症として塞栓があり，この塞栓による症状が
初発であることもある．また，運動に関連した症状（失神，
痙攣，眼前暗黒感，めまい，息切れ，易疲労感，心不全な
ど）を認める場合は，運動負荷心電図検査を行い，運動時
の心拍応答不全の有無を確認すべきである（図 7）．心拍応
答反応は，一般に運動負荷試験の際の最大心拍数は「220
－年齢（拍 /分）」とされ，年齢別予測最大心拍数の 85%
以上に到達できない場合は心拍応答不全とよばれる 369．
b．併存する心疾患の有無のチェック

12誘導心電図では，併存する心疾患や房室ブロック，脚
ブロック，束枝ブロックの有無のチェックが可能であり，
心エコーを加えて背景疾患を検索することは，突然死をき
たす他の心疾患の鑑別に必要である．夜間の徐脈を認める

表 13　SSSの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

SSSによる症状が疑われるが，症状との
因果関係が心電図で証明されていない場
合に詳細な病歴聴取を行う．

I B

基礎心疾患除外のために 12誘導心電図，
経胸壁心エコー図検査（TTE）などのスク
リーニング検査を行う．

I B

発作の頻度に合わせて各種心電図検査を
行う． I B

症状が運動に関連していると考えられる
場合に，運動負荷心電図を行うことを考
慮する．

IIa B

夜間に著明な徐脈を認める場合に，睡眠
時無呼吸検査を行うことを考慮する． IIa B

失神などの症状を有する患者で，発作が
心電図でとらえられない場合に，EPSを
行うことを考慮してもよい．

IIb C

*：繰り返す失神例や心原性を疑う高リスク所見を有する失神例に保険適用

図 7 SSSの診断と治療のフローチャート

詳細な病歴聴取 一過性（可逆的・生理的）洞不全の除外

推奨クラス I

12 誘導心電図・エコーなど画像スクリーニング
異常あり

基礎心疾患の診断治療

推奨クラス I

運動との関連性 運動負荷心電図
あり

各種心電図検査（発作の頻度に合わせて選択）
・ホルター心電図
・イベントレコーダ
・ループレコーダ
・ILR *

推奨クラス IIa

睡眠時無呼吸検査

心電図で発作がとらえられない

夜間イベント

EPS

治療の必要性を判断

洞機能不全による症状が疑われるが，症状との因果関係が
心電図で証明されていない

推奨クラス I

推奨クラス IIa

推奨クラス IIb
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場合は，睡眠時無呼吸の有無をチェックする必要がある．
最終的には，SSSの診断は，心電図検査にて，徐脈と症
状との関連を直接証明することでなされる．心電図におけ
る SSSの分類は，古くからRubensteinの分類が用いられ
ている 361（図 6）．
I型（洞徐脈）：50拍 /分以下の原因不明の持続性洞徐脈．
II型（洞停止および洞房ブロック）：洞停止は PP間隔が基
本調律の PP間隔の 150%以上に突然延長した場合．洞
房ブロックは PP間隔が基本調律の PP間隔の整数倍に
延長した場合．

III型（徐脈頻脈症候群）：頻脈は，心房細動が多いが心房
粗動や心房頻拍の場合もある．洞停止は夜間に認められ
ることが多いため，日中の心電図記録では診断しがたく，
長時間心電図記録が有用である．長時間心電図には，ホ
ルター心電図，体外式イベントループレコーダ，植込み
型ループレコーダ（ILR）があるが，繰り返す失神がある
患者では ILRが有用である．患者の症状の頻度や状況
に合わせて，適切な心電図検査を選択する．
c．EPS
洞機能不全と失神症状との因果関係が確立していない場
合，心臓電気生理学的検査（EPS）が考慮される 370が，イ
ベントレコーダや ILRの登場により，SSSの診断目的で
EPSを施行する頻度は減っている．現在は，他の不整脈に
対してカテーテル検査・治療の際に補助的に施行すること
が一般的である．

EPSは①洞機能不全の診断および重症度・タイプの評
価，②最適なペースメーカ部位とペーシングモードの決定
を目的として行われる．EPSによる洞機能評価の指標には，
①洞結節回復時間，②洞房伝導時間，③洞結節有効不応
期がある．このうち，今日もっとも多く用いられている
検査法は心房頻回刺激にて行う洞結節自動能の評価であ
り 139, 140，指標としては心房ペーシング後の洞調律回復ま
での時間を表す洞結節回復時間（SNRT）である．正常値は
1500 ms以内である．自己の基本調律の影響を考慮した
SNRTとして，修正洞結節回復時間（SNRT－基本洞周期，
正常値は 550 ms以内）や基本洞周期で除したもの（SNRT/
基本洞周期，正常値は 150%以内）がある．

1.2

房室ブロック
房室ブロック患者の診断に関する推奨とエビデンスレベ
ルを表 14に示す．
1.2.1
定義
房室ブロックとは，心房から心室へ刺激が伝達される際

に，刺激伝導系のいずれかの部位（房室結節，ヒス束，ヒ
ス -プルキンエ系）において，伝導の遅延または途絶が認
められるもの，と定義される 6．
1.2.2
分類
房室ブロックの心電図上の分類を示す．

• 1度房室ブロック（図 8A）：PR間隔＞ 0.2秒（＞ 0.3秒
の場合，病的と判断する）

• 2度房室ブロック
① ウェンケバッハ型房室ブロック（モビッツ I型）（図
8B）：PR間隔が漸次延長して房室ブロックが出現し，
ブロック回復後の PR間隔がブロック直前の PR間隔
よりも短縮する周期を繰り返す

② モビッツⅡ型房室ブロック（図 8C）：PR間隔の延長

表 14　房室ブロックの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

房室ブロック患者において，詳細な病歴
聴取と身体診察を行う． I C

房室ブロックの原因となる睡眠呼吸障害
の診断を行う． I B

モビッツ II型 2度房室ブロック，2：1房
室ブロック，発作性房室ブロック，高度
房室ブロック，完全房室ブロックが認め
られた場合は経胸壁心エコー図検査
（TTE）を行う．

I B

モビッツ II型 2度房室ブロック，2：1房
室ブロック，発作性房室ブロック，高度房
室ブロック，完全房室ブロックが認めら
れ，浸潤性心筋症＊1，心内膜炎，ACHD
などが疑われた場合は，高度画像診断＊2

を考慮する．

IIa C

1度房室ブロック，ウェンケバッハ型 2
度房室ブロックが認められ，浸潤性心筋
症＊1，心内膜炎，ACHDなどが疑われる
場合は，高度画像診断＊2を考慮する．

IIa C

1度房室ブロック，ウェンケバッハ型 2
度房室ブロックが認められ，器質的心疾
患が疑われる場合は，TTEを考慮する．

IIa B

2：1房室ブロックなど，ブロック部位が
明らかにできない場合に，房室ブロック
部位診断のために運動負荷心電図検査を
考慮する．

IIa C

非侵襲的検査でブロック部位を明らかに
できない場合に，房室ブロック部位診断
のために EPSを考慮してもよい．

IIb C

＊1： 心アミロイドーシス，心サルコイドーシス，ヘモクロマトーシ
ス，ファブリー病など

＊2： MRI，心臓核医学検査，CT，TEE検査など
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1 秒

A

B

C

D

E

F

G

図 8 房室ブロックの心電図の実例
A：1度房室ブロック，B：ウェンケバッハ型房室ブロック（モビッツ I型），C：モビッツ II型房室ブロック，D：2：1房室ブロック，E：発作
性房室ブロック，F：高度房室ブロック，G：3度房室ブロック（完全房室ブロック）

を伴わずに突然房室ブロックが出現する
③ 2：1房室ブロック（図 8D）：房室伝導比が 2：1のブ
ロック

④ 発作性房室ブロック（図 8E）：正常 P波伝導中に，突
然にQRS波が長時間にわたって脱落する 371

⑤ 高度房室ブロック（図 8F）：房室伝導比が 3：1以上
のブロック

 • 3度房室ブロック（完全房室ブロック）（図 8G）：房室
伝導がまったくない．P波とQRS波がまったく無関
係に出現する

1.2.3
診断 6

未診断の房室ブロックが 12誘導心電図検査で記録でき
る可能性は低い．ホルター心電図，体外式イベントループ
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図 9 房室ブロックの診断フローチャート
＊1：心アミロイドーシス，心サルコイドーシス，ヘモクロマトーシス，ファブリー病など，＊2：MRI，心臓核医学検査，CT，TEE検査など，
＊3：恒久式ペースメーカの適応を考慮する．
ACHD：成人先天性心疾患，TTE：経胸壁心エコー図検査

（Kusumoto FM, et al. 2019 372 より改変）
©2019 American College of Cardiology Foundation, the American Heart Association, Inc., and the Heart Rhythm Society., with permission from Elsevier.
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レコーダ，ILRが有用である．房室ブロックが記録された
場合の診断フローチャートを図 9に示す 372．房室ブロック
が可逆的原因により生じていないか（たとえば薬剤性），生
理的要因で生じていないか，原因となる背景疾患がないか
（たとえば睡眠呼吸障害）を検索する．夜間就寝中の副交感
神経優位に伴う1度房室ブロックやウェンケバッハ型 2度
房室ブロックは生理的なものであり，無害である．
a. 1度房室ブロック，ウェンケバッハ型 2度房室ブロッ
ク

1度房室ブロックおよびウェンケバッハ型2度房室ブロッ
クが記録された場合，まず器質的心疾患の存在を疑う．器
質的心疾患が疑われる場合には TTEを考慮する．浸潤性
心筋症（心アミロイドーシス，心サルコイドーシス，ヘモク
ロマトーシス，ファブリー病など），心内膜炎，成人先天性
心疾患（ACHD）が疑われる場合は，高度画像診断［心臓
MRI，99mTcピロリン酸シンチグラフィや PETなどの心臓
核医学検査，心臓 CT，経食道心エコー図（TEE）検査］な
どを行い，判明した疾患の治療を行う．器質的心疾患の疑
いがない場合は経過観察とする．

1度房室ブロックにおいて，PR間隔＞ 0.3秒になると，
心房心室収縮の同期性が失われ心拍出量低下や肺動脈楔
入圧上昇をきたす場合があるので，病的と判断する 373．
b. モビッツ II型 2度房室ブロック，2：1房室ブロッ
ク，発作性房室ブロック，高度房室ブロック，完全
房室ブロック
まず TTEを行う．これによって浸潤性心筋症，心内膜
炎，ACHDなどが疑われる場合は，高度画像診断を行う．
TTEおよび高度画像診断の結果にかかわらず，房室ブロッ
クに対する治療アルゴリズム（恒久式ペースメーカの適応
判断）に進む．
発作性房室ブロックは失神および心臓突然死をきたしう
る房室ブロックであるが，最近の研究から，①内因性（器
質的）：刺激伝導障害によるもの，②外因性（機能的）：迷
走神経緊張によるもの，③血中アデノシン濃度が低いため
に生じるもの（low-adenosine syncope）に細分類され，重
症度も異なることが報告されている 371．
c.  房室ブロック部位の同定
ブロック部位が遠位になるほど，補充調律拍数が低下す
るため重症度が高くなる．ブロック部位が房室結節内のブ
ロックか，房室結節より遠位（ヒス束内，ヒス束よりも遠
位）のブロックなのかを判断する．房室結節内のブロック
は進行が遅く，アトロピンやイソプロテレノールへの反応
が良好である．これに対し，ヒス束内およびヒス束より遠
位のブロックは急速に進行することがあり，アトロピンへ
の反応も不良である．

臨床的に房室結節より遠位のブロックであることが明ら
かな場合は，治療アルゴリズムに進む．2：1房室ブロック
はウェンケバッハ型なのかモビッツ II型なのか判別できな
いことが多い．2：1房室ブロックで症候性の場合は治療ア
ルゴリズムに進む．無症候性の場合は，運動負荷心電図検
査を行う．これによって出現･増悪する場合は房室結節よ
り遠位のブロックと判断し，治療アルゴリズムに進む．運
動負荷心電図検査でブロック部位が同定できない場合，
EPSを考慮する．房室結節より遠位のブロックの場合，治
療アルゴリズムに進む．無症候性で，かつ房室結節内ブ
ロックであれば，3秒以上の心停止や 40拍 /分未満の高度
の徐脈を伴わないかぎり，経過観察を行う．

1度房室ブロックおよびウェンケバッハ型2度房室ブロッ
クの多くは房室結節内ブロックと考えてよい．症候性の場
合は治療アルゴリズムに進む．無症候性であれば経過観察
を行う．

2.

頻脈性上室不整脈の診断 

2.1

心房細動（AF）
AFは臨床的にもっともよく遭遇する不整脈であり，日本
人の有病率は 0.6～ 1.1%前後と推定されている 374, 375．特
に 65歳以上の高齢者に多く，心不全，脳梗塞，認知症，
死亡といった合併症の危険因子となる．AFの発症に関わ
る因子として，男性，高血圧，心不全，冠動脈疾患，心臓
弁膜症，糖尿病，肥満，睡眠呼吸障害，高尿酸血症，喫煙，
飲酒，遺伝などが知られている 376-380．

AFの電気生理学的な機序としては，肺静脈が多くを占
めるトリガーとなる異常自動能 381，そして心房筋の電気的
あるいは構造的なリモデリングが AFの持続に重要な役割
を果たすと考えられている 382, 383．

AF治療方針に関わるのは患者の血行動態であり，心不
全やショックを合併していれば，急性期治療が必要となる．
実際には血行動態の安定した患者が多く，脳梗塞のリスク
を評価し，適応があれば抗凝固薬，心拍数に応じてレート
コントロール薬を投与する．またAFの症状やタイプ，持
続期間などに応じて，リズムコントロール薬の投与やアブ
レーションなどの非薬物的治療を考慮する 384．AFの診断
に関する推奨とエビデンスレベルを表 15に示す．
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2.1.1
診断
AFの診断には心電図が必須であり，RR間隔の絶対不
整と不規則に上下に変動し細かく揺れる基線（fibrillation
波；F波）が記録される（図 10A）．永続性のAFになると，
F波が小さくなり，はっきり認識できずに心房静止との鑑
別が困難なことがある（図 10B）．完全房室ブロックになり
補充調律になると，規則正しい徐脈となる．通常 30秒以
上持続するエピソードを臨床的なAFと診断する 385．
2.1.2
分類
以下の分類は，アブレーションの適応を含めた治療方針
の決定に関わる．
a.  病期による分類

AFは臨床的病期，持続時間，自然停止の有無などによ

り，以下の 5種類に分類される 384, 386．
i. はじめて診断された AF
心電図上はじめてAFが確認されたもので，AFの持続
時間や真の初発であるかどうかは問わない．診断後の経過
により以下に分類される．
ii. 発作性 AF
発生後 7日以内に洞調律に復すもの．発生後 7日以内に
除細動された場合も発作性 AFに分類する．
iii. 持続性 AF
発生後 7日を超えてAFが持続するもの．7日以後に薬
物または直流除細動によって除細動された場合も含む．
iv. 長期持続性 AF

1年を超えて持続するAF．
v. 永続性 AF

AFであることが患者および医師により受容されている
場合．洞調律への復帰および維持を考慮する場合には「永
続性」とは分類せず，「持続性」あるいは「長期持続性」に
分類する．
b.  症状による分類
i. 症候性 AF

AFによる動悸，息切れ，易疲労感，胸部不快感などの
症状があるもの．約半数が症候性といわれている．KICS-
AFレジストリーでは 2,464人のAF患者の中で，症状とし
て動悸 41.3%，息切れ 16.4%，易疲労感 4.4%，胸部不快
感 3%，運動耐容能の低下 4.1%，失神 1.7%を認めた 387．
一般に，持続性 AFよりも発作性 AFで症状が強い．
ii. 無症候性 AF

AFによる症状がないもの．Fushimi AFレジストリーの
サブ解析では 388，AF（発作性＋持続性）患者 3,749人中，
1,971人（52.6%）が，また KICS-AFレジストリーでは
2,464人中 41.8%が無症候性であった 387．無症候性AFは，
健康診断や他の疾患によりたまたま医療機関を受診して診
断されることが多い．発作性かつ無症候性 AFは診断が困

図 10 AFの心電図の実例
A：発症早期の AF，B：永続性 AF

A

B

表 15 AFの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

65歳以上の高齢者に検脈を推奨する．脈
が不規則な場合には心電図検査を行う． I A

AFの診断には心電図による記録が必要で
ある．12誘導心電図もしくは 1誘導以上
の心電図で，30秒以上明らかな P波を認
めず，RR間隔の絶対不整を認めれば，
臨床的に AFと診断する．

I B

脳梗塞もしくは一過性脳虚血発作の既往
がある患者に，短時間心電図記録とその
後の長期間心電図モニタ（72時間以上，
体外式）を行う .

I B

ホルター心電図を含む長時間心電図検査
でも原因が同定されない潜因性脳梗塞患
者に対して，ILRの植込み術を行う．

I B

デバイス植込み患者では定期的な高頻度
心房興奮（AHRE）を確認する．AHREが
検出された場合は心電図で AFの有無を
確認し，AFと診断された場合，脳卒中リ
スクに応じて治療を開始する．

I B

AFの診断のために，不整脈発作時の心電
図を記録する． I C

AFの患者に対し，心血管系の全般的な評
価（病歴，臨床検査，併存疾患）を行う． I C

AFの管理・治療方針決定のために経胸壁
心エコー図検査（TTE）を行う． I C

75歳以上の高齢者および脳梗塞高リスク
患者に，心電図スクリーニングを考慮す
る．

IIa B

心拍数調節の正確な評価を目的に，長時
間心電図モニタを考慮する． IIa C



39

第 2章　不整脈および関連する病態の診断法

難な場合が多い．
c. 診断上の分類
i. 臨床的な AF
症状の有無にかかわらず，体表面心電図で記録された

30秒以上持続するAF．AFの確定診断がついたもの．
ii. 植込みデバイスで記録される AHRE
心房リード付きの心臓植込みデバイスで記録される 175
拍 /分以上の心房の高頻度興奮で，持続 5分以上のものを
指す．記録をレビューし，アーチファクトなどではないこ
とを確認する必要がある 389-391．
iii. 潜在性 AF
臨床的にAFと診断されたことがない症例で，植込みデ
バイスで AHREや ILRで AFが記録されたが，体表面心
電図でAFが記録されないもの．
2.1.3
検出法
不整脈の検査法は別項にまとめられているが，ここでは

AFの検出法について述べる．
a.  検脈
検脈は高齢者であっても簡単な訓練で，正常な脈と不整
脈を鑑別できる方法である 392．無症候性のAFの早期発見
には有用という報告がある 393．しかし長期間継続して検脈
を行うことは難しく 394，繰り返し動機付けをする必要が
ある．また検脈による診断の感度は高いが特異度は低い
ため 395，心電図で診断する必要がある．AFが検知されな
かった 65歳以上の患者の 1.4%で，検脈により新たにAF
が検出されたとの報告もある 396．
日本脳卒中協会と日本不整脈心電学会は，毎年 3月 9日
を「脈の日」，3月 9～ 15日を「AF週間」と定め，この期
間を通じて，国民にAFの症状，脳梗塞の危険性と医学的
管理による脳梗塞予防の必要性を広く周知させ，AFから
の脳梗塞を予防する活動を行っている（http://www.
shinbousaidou-week.org/）．
b.  血圧計
自動血圧計で脈の不整を検知するものが市販されてお
り，検脈よりも脈の不整の検知に優れるという報告 397や，
感度，特異度ともに 90%以上であったという報告もあ
る 398．心電図による確認を要するものの，脈の不整を検出
する有力な方法である 399．
c. 着用型・スマートデバイス
近年多くの着用型・スマートデバイスが販売され，不整
脈の診断に活用されている．光プレスチモグラフィは皮膚
に LEDライトを当てて，色調の変化から脈波を検出する．
スマートフォンのカメラ部分に指をあてAFを検出するア
プリが数多くあるが 400, 401，感度，特異度は高いものの偽

陽性が多く，陽性適中率は高いとはいえない 86．スマート
ウォッチは背面に LEDライトとセンサーを内蔵するものが
あり，それによるAF検出の報告もある．アップル社のス
マートウォッチを用いたApple Heart Studyでは，不整脈
通知を受けた者の 34%で AFが確認され，陽性適中率は
84%であった 123．また同様に，Huawei Heart Studyでは
スマートウォッチによるAFの陽性適中率は 91.6%であっ
た．現在多くの着用型・スマートデバイスが開発されてい
るが，多くは光プレスチモグラフィによる脈波記録であり，
AFの確定診断には心電図が必要である．小さな 2つの電
極をスマートフォンの裏に貼り付け，それを左右の手で
保持するとスマートフォンで心電図が記録できるシステ
ムもある（KardiaBand，AliveCor社）．REHEARSE-AF 
Studyでは 65歳以上の CHA2DS2-VAScスコア 2点以上
の患者を 52週同システムでフォローしたが，500人中 19
人に AFを検出し，コントロール群の AF発症は 5人で，
ハザード比 3.9と有意にAF検出に優れていた 402．また最
近のアップル社のスマートウォッチはベゼルと時計本体の
裏部分に電極があり，一方の腕にウォッチを付け，もう一
方の手でベゼルに触れることで心電図を記録できるように
なった．本アプリは 2021年 1月にわが国にも導入された
（詳細は第 1章 3.6を参照）．
d.  非ループ式イベントレコーダ
非ループ式イベントレコーダは持ち運びできる大きさで，
患者が保持することにより 30秒間心電図記録ができる装
置である．電極貼り付けが不要で，患者の負担も少ない．
非ループ式イベントレコーダは有症状時に記録が取れるた
め，症候性の不整脈に対する診断はホルター心電図よりも
優れている 403．非ループ式イベントレコーダとホルター心
電図を比較したメタ解析では，累計 19分の非ループ式イ
ベントレコーダの記録がホルター心電図に匹敵すると報告
されている 404．
また，AFアブレーション後の症例で，非ループ式イベ
ントレコーダで 1日 2回 30秒記録すると，月 1回 24時
間ホルター心電図を施行するよりもAFの検出に優れてい
た 405, 406．AFアブレーション後には，症候性，無症候性の
AFが混在することが知られている 407．非ループ式イベン
トレコーダで経過をみる場合には，有症状時のみならず症
状がないときも定期送信する必要がある．
e.  ホルター心電図・ループ式イベントレコーダ
発作性 AFをホルター心電図で検出する際には，観察時
間が長ければ長いほど検出率が高くなる．AFアブレーショ
ン後のフォローアップにおいては，24時間よりも長期のホ
ルター心電図の方が AF再発の検出に優れるという報告が
ある 408．AFアブレーション後 7日間ホルター心電図と比

http://www.shinbousaidou-week.org/
http://www.shinbousaidou-week.org/
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較すると，5日間以内のホルター心電図はAFの検出率が
有意に低く，特に 3日間以内のホルター心電図では多くの
患者で再発を見逃す可能性がある 409．ループ式イベントレ
コーダは心電電極を貼付する必要がある．これまで AFと
診断されていない患者を対象にした REAL-AF試験では，
14日間の体外式ループ式イベントレコーダは，24時間ホ
ルター心電図よりもAFの検出率が高く，1年で 3.7%の
AFを新規に診断した 410．
f.  植込み型ループレコーダ
植込み型ループレコーダ（ILR）は，連続的にイベントの
記録が可能であり，AFの検出にもっとも検出力が高いと
考えられている 408．ABUCUS試験ではAFアブレーショ
ン後の症例に対して，ILRとホルター心電図を比較したが，
ILRの方が AFの再発検出率が高かった 411．AFで ILR
が認可されているのは，潜因性脳梗塞の診断のみである．
図 11にAF診断における各デバイスの特徴を図示した．
2.1.4
無症候性心房細動のスクリーニング
健康診断などでの心電図のスクリーニングにより，無症
候性 AFを検出することが可能である．多摩市の検診デー
タによると，男性では 65歳以上，女性では 70歳以上で

AFの有病率が 2%以上であった．また，52,707人年の観
察で，2.5/1,000人年の割合でAFが新規発症した 412．AF
は高齢者ほど有病率が高く，65歳以上を対象とすると，ス
クリーニングの心電図検査や医師の検脈で異常を認めた際
の心電図検査はAFの検出に有用であり，後者の方が費用
対効果はより高いと考えられている 413, 414．特に高リスク，
たとえば脳梗塞急性期の患者では 72時間のモニタ心電図
のスクリーニングが推奨されている 415．無症候性発作性
AFは見逃されやすく 416，繰り返し毎日心電図検査をする
ことでその検出率は上昇する 417, 418．前述の着用型・スマー
トデバイスを用いることで，心電図による確定診断は要す
るものの，無症候性発作性 AF患者の検出率は高くなると
考えられている 419, 420．

AFのスクリーニングの際には，AF検出の重要性と治療
の意義について説明すべきである．また，スクリーニング
陽性患者に対して，AFの確定診断や，その後最適な治療
を受けられるような診療システムを整備する必要がある 418．
スクリーニング陽性患者に対しては，1つの誘導の 30秒以
上の心電図記録か，12誘導心電図で医師が AFを確認し
て，はじめてAFの確定診断となる 402．一般人に対する大
規模なスクリーニングは AFの早期発見につながる可能

図 11 AFのスクリーニングと診断に用いられる各デバイスの特徴

侵襲性 汎用性

診断力低い 高い

検脈

血圧計

着用型・スマート
デバイス

非ループ式
イベントレコーダ

ホルター心電計

ループ式イベント
レコーダ

ILR

低い 高い

高い 低い

植込み型
心臓電気
デバイス注： ここでの着用型・スマートデバイスは心電図記録ではなく，

 光プレスチモグラフィによる不整脈波検出デバイスを指す．
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性がある一方で，その臨床的な効果は十分検討されてい
ない 421．
2.1.5
植込み式心臓デバイスで記録された AF
心房リード付きのペースメーカや植込み型除細動器は，
心房のリズムをモニタすることができる．ペースメーカ植
込み患者の 10～ 15%にAHREが記録される．

ASSERT試験では，AHREは臨床的に記録されるAFの
発症（ハザード比 5.56，P＝ 0.001）や脳梗塞・全身性塞栓
症の発症（ハザード比 2.49，P＜ 0.007）と関連していた 422．
デバイスで検出される潜在的なAFのメタ解析の結果では，
平均 CHADS2スコア 2.1± 0.1点の患者の脳卒中発症率
は年間 2.76%であり，潜在的なAFは臨床的なAFや脳卒
中の発症に強く相関するが，脳卒中発症リスクは臨床的な
AFよりも少なかった 423．ASSERT試験のサブ解析では潜
在的なAFの持続時間を 6分以上 6時間未満，6～ 24時
間，24時間以上に分けて解析したが，24時間以上持続し
た群においてのみ脳梗塞 /全身性塞栓症のリスクが有意に
高かった（ハザード比 3.24，P＝0.003）424．デバイス植込み患
者ではAHREを定期的にチェックすべきであり 396, 425，記
録された場合には心電図のスクリーニング検査や脳梗塞の
リスク評価を行うべきである 426．
なお心電図でAFの確定診断ができない場合，どの程度

AHREが記録されたら抗凝固療法を行うべきかなどは，こ
れからの課題として残されている 427．
2.1.6
脳梗塞後の AF検出
脳梗塞後の患者に心電図モニタを行うと，11.5～ 23.7%
にAFが指摘された 428, 429．患者選択，観察期間，モニタ
の方法によりAFの検出率は変わるが，ILRによる数週間
のモニタがもっとも検出力が高い 430．脳梗塞発症後で AF
の診断が確定していない患者に対しては，長時間の心電図
モニタを行う必要がある（第 2章 6参照）．
2.1.7
AFの診断と評価法
AFは心血管疾患に合併することがあり，心血管疾患の
包括的な診断をすることが重要である．

AFのパターンや持続期間，合併心疾患，脳梗塞発症リ
スク，塞栓症や左室機能不全などを評価するための現病歴，
既往歴などを聴取する．12誘導心電図はAFの確定診断，
心拍数評価，基礎心疾患の評価のために行う．採血は甲状
腺機能，腎機能，電解質，貧血の評価などを行う．B型ナ
トリウム利尿ペプチド（BNP）は心不全のマーカーとして知
られるが，AFでも上昇する．ただし，現時点では AF診
断のカットオフ値の推奨はない 431．心エコー検査はすべて

のAF患者に対して推奨される．TTEは弁膜疾患，心筋症，
虚血性心疾患など基礎心疾患の有無，左室機能，左房機
能，右室機能の評価を行う 432．
外来でのホルター心電図や非ループ式イベントレコーダ
などはレートコントロールの効果，発作性 AFの症状と不
整脈との一致，治療後の再発の有無を評価できる．
経食道心エコー図検査（TEE）は弁膜症や左心耳血栓の
評価，特にAF除細動前に十分な抗凝固期間が取れない場
合の心内血栓の評価に有用である．虚血性心疾患が疑われ
る場合には，心臓 CTや負荷試験を行う．脳梗塞が疑われ
る場合には，頭部 CTや頭部MRIで評価する．

2.2

心房粗動（AFL）
AFLの有病率は AFの 1/ 10であるが 433，AFとAFL

はしばしば相互に移行する 434．また抗不整脈薬，特に Ic
群抗不整脈薬によってAFが AFL化することは臨床的に
よくみられる 435．AFLは三尖弁下大静脈間を解剖学的峡
部とし，三尖弁を反時計方向に興奮が 250～ 350 /分で旋
回することによって生じる 436．心電図では下壁の肢誘導
（II，III，aVF誘導）で陰性の鋸歯状波（F波）を呈する 437

（図 12）．V1は陽性，V6は陰性波を呈する．心室には 4：1
あるいは 2：1で伝導することが多いが，特に抗不整脈薬
内服下では 1：1房室伝導を認めることもある438．安定した
2：1伝導のAFLは鋸歯状波がみにくいことがあるが，房
室伝導を抑制することで明らかとなる．
頻度は少ないが，三尖弁周囲を時計方向に旋回する

AFLも知られている．心電図上は反時計方向のAFLとは
異なり，II，III，aVF誘導では陽性，V1で陰性，V6で陽
性波を呈する 439．
三尖弁周囲を旋回するリエントリーを通常型AFL，それ
以外の心房内リエントリーを非通常型AFLとよぶことがあ
るが，後者はマクロリエントリー性の心房頻拍（AT）と同
義である．

図 12 AFLの心電図の実例
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2.3

発作性上室頻拍（PSVT）
2.3.1
はじめに
心電図上 RR間隔が 600 ms以内（心拍数 100拍 /分以
上）の narrow QRS（QRS＜ 120 ms）が連続していれば，
PSVTが疑われる．PSVTの診断に 12誘導心電図は不可
欠である．頻拍中の心電図のみならず，洞調律時の心電図
も重要である．上室頻拍の 3大原因は①房室結節リエント
リー性頻拍（AVNRT），②副伝導路を介した房室回帰性頻
拍（AVRT），③ ATである．

PSVTの詳細な診断には，EPSが必要である．PSVTに
対する EPSはアブレーションを前提として行われる．その
目的は，①頻拍の誘発と診断，②アブレーションの標的部
位となる頻拍の発生起源，回路の同定，および③アブレー
ションの効果判定である．それぞれの頻拍に特徴的な所見
はあるが，完全な感度・特異度を有する所見はないため，
観察された複数の所見を総合的に勘案して，電気生理学的
な診断をつける．典型的な所見を示す例では診断に困るこ

とはないが，非典型例では種々の電気生理学的検査を駆使
して診断を下す必要がある．PSVTの診断に関する推奨と
エビデンスレベルを表 16に示す．
2.3.2
房室結節リエントリー性頻拍（AVNRT）
房室結節領域には房室接合部（compact AV node）へ前
方（上方）から進入する速伝導路（fast pathway）と，後方
（下方）から侵入する遅伝導路（slow pathway）がある．

AVNRTは同領域内でリエントリーを起こす頻拍の総称で
ある．通常型と非通常型に大別される 440．
a.  通常型（slow-fast type）AVNRT
房室結節領域内に伝導速度が速く不応期の長い速伝導
路（fast pathway）と，伝導速度が遅く不応期の短い遅伝導
路（slow pathway）の 2本の伝導を有する．遅伝導路を順
伝導，速伝導路を逆伝導としたリエントリー回路を有する
頻拍を通常型 AVNRTと診断する 441-443（図 13）．slow-
fast typeはもっとも頻度の高いAVNRTである 444．図 14
に典型例の 12誘導心電図を示す．頻拍中QRS波の終末
に逆行性の心房興奮を示す P′波が重なっている．
高位右房からの期外刺激で順伝導が fast pathwayから

slow pathwayに乗り変えた際に，不応期を脱した fast 
pathwayを逆伝導し頻拍が誘発される．逆伝導の fast 
pathwayの最早期興奮部位は房室接合部前方（上方）であ
る．頻拍中にヒス束の不応期のタイミングに入れた右室か
らの期外刺激は心房を早期捕捉しない．逆伝導は減衰伝導
特性を示し，傍ヒス束ペーシングでは，QRS幅の延長に伴
い Spike-A時間の延長を認める 445．

Maruyamaらは，頻拍中に頻拍周期より10～ 40 ms短

図 13 Nakagawaらが想定した通常型 AVNRTの頻拍回路
（Wilber DJ, et al. 2008 442 より改変）

©2008 Blackwell Publishing. Reproduced with permission of John Wiley & Sons Inc.　
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表 16 PSVTの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

PSVTの診断のために 12誘導心電図を記
録する． I C

AVNRT，AVRT，ATの鑑別診断のため
に，EPSを行う． I C
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い右室心尖部からのオーバードライブペーシングを行い，
それに対する電気生理学的反応からAVRTあるいはATを
AVNRTと鑑別する試みを報告している 443．AVNRTの最
終診断はAVRTおよび ATの除外診断である．
b.  非通常型：通常型以外の AVNRT
非通常型は従来 fast-slow型，slow-slow型に分類され
ていたが，leftward inferior extension slow-fast型，left 
atrial slow-fast型 , superior fast-slow型も報告されている．
非通常型のAVNRTでは，頻拍中の P‘ 波が RR間隔の後
半部（RP′間隔＞ P′R間隔）にみられることがある（long 
RP′ tachycardia）．鑑別としては slowケント束を逆伝導路
としたAVRT，ATがあげられる 446．
i.  fast-slow type AVNRT

fast-slow type AVNRTは，房室結節の右後方に伸びる

部分（rightward inferior extension）と左後方に伸びる部分
（leftward inferior extension）により形成されるAVNRTと
考えられている．順伝導路を leftward inferior extension，
逆伝導路を rightward inferior extensionとする頻拍で，頻
拍中の心房最早期興奮部位は冠静脈洞入口部付近であ
る 440．Kanekoらは心房最早期興奮部位がコッホの三角上
方にある superior slow pathwayを逆伝導路とする fast-
slow AVNRTの一亜型を報告した 447．
ii.  slow-slow type AVNRT

slow-slow type AVNRTは，房室結節の右後方に伸びる
部分（rightward inferior extension）と左後方に伸びる部分
（leftward inferior extension）により形成されるAVNRTと
考えられている．順伝導は rightward inferior extension，
逆伝導は leftward inferior extensionであり，頻拍中の心
房最早期部位は冠静脈洞入口部付近である 441．
2.3.3
房室回帰性頻拍（AVRT）
a. WPW症候群
房室結節以外に心房と心室をつなぐ副伝導路（ケント束）
を有する疾患で，洞調律時の特異な心電図所見に加えて多
彩な頻拍発作を呈する症候群である．1930年にWolff，
Parkinson，Whiteらが報告したためWPW症候群とよば
れるが，早期興奮症候群という名称もある 448．
副伝導路により健常人にはないリエントリー回路が形成
され，種々の上室頻拍発作をきたす．一般的に予後良好の
疾患であるが，WPW症候群にAFを合併すると致死的心
室不整脈に移行する危険性があり，たとえ無症候であった
としても注意を要する 449．

WPW症候群は，RosenbaumらによりV1誘導で Rが高
く左室僧帽弁輪に副伝導路があるA型，rSパターンで右
室三尖弁輪に副伝導路があるB型に分類された 450．さら
に，V1誘導が QSパターンを呈する場合には中隔副伝導路
が推定され，わが国では C型に分類された 451．Arrudaら
は，12誘導心電図のΔ波の極性を詳細に検討することによ
り，副伝導路の局在が推定可能であると報告している 452．

12誘導心電図で副伝導路（Δ波）を示す場合は顕性
WPW症候群とよばれる．顕性WPW症候群の副伝導路
は，ほとんどの症例で心房から心室の順伝導と心室から心
房の逆伝導を有する．有効不応期の短い順行性副伝導路を
有する症例は心臓突然死のリスクが高い 163．一方，心室か
ら心房だけの伝導を有する副伝導路も存在し，EPSにより，
はじめて副伝導路の存在が明らかになる．体表面心電図で
はデルタ波は認めず，頻拍発作時に逆行性副伝導路の存在
が疑われ，潜在性WPW症候群という．また，一過性にΔ
波が消失または出現するタイプがあり，間欠性WPW症候

図 14 AVNRT（slow-fast type）の心電図の実例



44

不整脈の診断とリスク評価に関するガイドライン

群とよばれる 453．図 15にAVRTの典型例の 12誘導心電
図を示す．頻拍中のQRS波の後方に逆行性興奮を示す P′
波が確認される．

EPSで上室頻拍を誘発し逆伝導の心房波の最早期をマッ
ピングした時に，頻拍の最早期興奮部位が弁輪部中隔以外
の時には副伝導路の存在を疑う．副伝導路の順伝導の付着
部位は，洞調律，あるいは心房刺激中に心室最早期興奮部
位を同定する．逆伝導の付着部位は心室刺激中または頻拍
中に心房最早期興奮部を同定する．副伝導路は斜走してい
ることがあるため，かならずしも心室端の最早期と心房端
の最早期が一致しないことがある 441．
副伝導路の存在が示されたとしても，その副伝導路が頻
拍に関与していることを証明するためには，上室頻拍の誘
発が必須である．上室頻拍中に右室からヒス束の不応期の
タイミングに期外刺激を入れ，逆伝導の心房波を早期捕捉
し頻拍周期のリセットを確認できれば，副伝導路の頻拍へ
の関与が判断できる．診断に難渋するのは，中隔側の副伝
導路である．Hiraoらは，傍ヒス束ペーシングにより中隔
側副伝導路と房室結節逆伝導を鑑別する方法を報告して
いる 445．またMaruyamaらは頻拍中に 10～ 40 ms短い間
隔の右室オーバードライブペーシングをして，AVNRTと
鑑別する方法を報告している 443．
多くの副伝導路は弁輪部の心房－心室間心内膜側に付着
するが，まれな副伝導路として心外膜側を経由し，心耳や，

冠静脈入口部，冠静脈憩室内に付着する副伝導路も報告さ
れている 454-456．
b. 特殊な早期興奮症候群
心房筋脚枝間を短絡するマハイム束は順行性の減衰伝導
特性を有するが，逆行性伝導を認めない副伝導路である．
マハイム束を順方向，房室結節を逆方向に旋回するAVRT
を生じうる 457．
2.3.4
心房頻拍［（AT），心臓手術および
アブレーション術後の AT以外］
上室頻拍の一部にATが含まれる．12誘導心電図では

long RP′ tachycardiaを呈する．P′の波形は洞調律時と異
なる．ATPは，narrow QRS tachycardiaに対して頻拍を
停止させる作用とともに，ATや洞頻脈との鑑別に有用で
ある．ATや洞頻脈の場合には，ATPによる房室結節伝導
の抑制前後の P波形に変化がないことで診断を確定するこ
とができる．少量のATP投与により停止する頻拍は，ATP
感受性 ATとよばれる 458-460．

EPS時に頻拍中の心房のマッピングで，最早期部位が弁
輪部あるいは房室結節領域以外であった場合にはATを疑
うが，房室結節近傍の ATも存在する．ATの機序には，
異常自動能（異所性自動能，撃発活動）やマイクロリエント
リーによる巣状興奮を示すAT（以下，巣状興奮型AT）と，
マクロリエントリーによるATがある．Yamabeらは，ベラ
パミル感受性 ATの機序はリエントリーであることを報告
している 461．彼らは，房室結節近傍および房室弁輪部のベ
ラパミル感受性 ATに対して，頻拍中の最早期興奮部位で
の電位を記録したまま，心房内の多点から頻拍レートより
速いレートでペーシングを行い，マニフェストエントレイ
ンメント現象が観察されることを報告した．
a. 巣状興奮型 AT
巣状興奮型ATの起源は，洞結節領域，房室結節領域や
ヒス束近傍，弁輪部，分界稜，肺静脈，上大静脈，冠静脈
入口部，心房中隔，心耳，などさまざまであり，ATのマッ
ピングには 3Dマッピングシステムが必須である 462-468．
Tangらは，巣状興奮型 ATでは，12誘導心電図で P波の
確認ができれば，その起源を予測できると報告してい
る 469．起源予測により心内マッピングが効率的に施行でき
るが，左房側へアプローチする可能性があれば心房中隔穿
刺が必要となる（図 16）469．
b.  マクロリエントリー AT
頻拍中の電気生理学的マッピングによりマクロリエント
リーATの診断が可能となる 470．マクロリエントリーATと
三尖弁下大静脈間狭路に依存しない非通常型AFLという
用語は，しばしば同様の機序の頻拍に対して用いられてお

図 15 AVRTの心電図の実例（左房後壁副伝導路）
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図 16　P波形による巣状興奮型 AT起源部位の鑑別
（Tang CW, et al. 1995 469 より改変）

©1995 the American College of Cardiology Foundation, with permission from Elsevier.
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り，電気生理学的所見から明確に定義ないし鑑別できない．
2.3.5
洞結節リエントリー性頻拍（SNRT）
SNRTは洞結節領域の一部をリエントリー回路に含む．
頻拍中の P′波は洞調律中の P波と類似する．12誘導心電
図波形から SNRTが疑われるが 471，確定診断は EPSによ
り可能である．

3.

頻脈性心室不整脈の診断

3.1

心室期外収縮（PVC）・ 
非持続性心室頻拍（NSVT）

PVCは起源の数，発症後の代償休止期の有無によって
以下のように分類される．すなわち，単一の起源から生じ
QRS波形が単一なものは単源性，複数の起源から生じて
複数のQRS波形を示す場合は多源性という．基本波形の
間に入り込むようにして生じるものは間入性，PVCの後に
休止期を伴って前後の基本波形の間隔が基本周期の 2倍に
なるものを完全代償性という．また 1拍だけであれば単発，
2拍連続するものは 2連発とよび，3連発以上はNSVTと
なる（図 17）．
ホルター心電図検査を行うと健常人でも一定頻度で

PVCが記録されるが，心血管病危険因子のない若年者で
は，PVCがただちに心臓突然死の危険因子となることはな
い 472-474．運動負荷試験の負荷中および回復期で増加する
PVCは，危険因子になるとする報告がある 76, 78．PVCが

頻発する症例（1日≧ 1万拍または≧ 10%など）では，不
整脈誘発性の心機能低下に注意する 475．心室細動（VF）
の契機となる PVCは治療の適応となる 476, 477．

PVC，NSVTの心臓突然死への関与は，原疾患と心機
能低下の程度によって異なる．心筋梗塞では発症 13時間
以後の NSVTは不整脈死の危険因子になるとする報告が
ある 478, 479．GISSI-2試験は，血栓溶解療法を受けた症例
の NSVTは梗塞 6ヵ月後の総死亡と心臓突然死の予測因
子にならないが，PVC（10個 /時間以上）は予測因子にな
るとした 480．拡張型心筋症（DCM）で心機能低下と
NSVTまたは PVC（10個 /時間以上）を合併する症例では，
植込み型除細動器（ICD）が不整脈死の一次予防に有効で
あったことを示す試験がある 481．
慢性心不全症例では原疾患を問わず，心機能低下の進

行に伴って PVC・NSVTが増加する．Val-HeFT［左室駆
出率（LVEF）約 30%］482，CHF-STAT（LVEF約 25%）試
験では 483，PVC・NSVTは心臓突然死の予測因子となら
なかったが，GESICA（LVEF 20%以下）試験 484では
NSVT，PROMISE試験 485では PVC（30個 /時間以上）
とNSVTが心機能と独立した心臓突然死の予測因子となっ
た．
心臓突然死のリスク評価では 12誘導心電図に加え，ホ
ルター心電図検査，運動負荷心電図，加算平均心電図
（SAECG），T波オルタナンス（TWA）検査，心臓MRI検
査 486, 487，心臓電気生理学的検査（EPS）などが行われ
る 256, 488．各種自律神経活動検査が心臓突然死のリスク評
価に有用とする報告もある（第 1章 7を参照）．

PVC・持続性心室頻拍（VT）の心臓突然死リスク評価に
関する推奨とエビデンスレベルを表 17  63, 64, 154, 159に示す．
EPSについては，第 1章 4.2も参照されたい．
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3.2

持続性心室頻拍（VT）
持続性 VTは 12誘導心電図で診断するが 489, 490，wide 

QRS波形を呈する上室頻拍との鑑別には EPSが有用であ
る 256, 488．わが国では持続性 VTの原疾患に占める陳旧性
心筋梗塞の割合は 35%程度と低く，非虚血性心疾患の占
める割合が高い 2．持続性 VTは抗不整脈薬の催不整脈作
用，電解質異常で発症することもある．器質的心疾患を伴
わない特発性 VTは，理学的所見，心電図，各種画像検査
で診断される．右室流出路起源VT 491とベラパミル感受性
リエントリー性 VT 492の頻度が高い．一般的に生命予後は
良好とされるが，頻拍のために心機能が低下する場合（頻
拍依存性心筋症）がある 493．ホルター心電図，運動負荷心
電図による発症パターンの解析は，治療法を検討する際に
有用である．

VTの原因となる器質的心疾患には以下のものがあげら
れるが，不整脈原性右室心筋症（ARVC）/不整脈原性心筋
症（ACM）については，第 2章 4.6を参照されたい．
3.2.1
急性心筋梗塞
VT/VFの多くは梗塞発症早期（48時間以内）に生じ，

現在でも院外死亡の主要原因である．これら急性期発症の
VT/VFはかならずしも予後不良の因子といえないが，それ
以降（48時間以降）に発症するものについては厳重な対応
が望まれる 494-496．

ST上昇型急性心筋梗塞症例のメタ解析（57,158人）で
は，ST上昇，梗塞発症早期，喫煙，男性，梗塞前狭心症
の欠如，低心拍数，房室ブロック，低カリウム血症が VT/
VF発症の危険因子となった 497．高齢者，収縮期血圧高値，
心筋梗塞の既往，Killip分類の重症度，前壁梗塞，LVEF
低下を危険因子とする報告もある 498．12誘導心電図の J
波が VT/VF発症と予後に関連するとの報告もある 499, 500．
3.2.2
慢性冠動脈疾患
慢性冠動脈疾患に伴うVT/VFのおもな機序はリエント
リーで，傷害心筋での伝導遅延と途絶が不整脈基質になる．
不整脈イベント既往例，心停止からの蘇生例は心臓突然死
の高リスクに該当する（二次予防）152, 501, 502．一次予防では，
LVEFの低下（30～ 35%以下）が独立した危険因子にあ
げられる 153, 154, 159．心臓MRI検査による不整脈基質の評
価を支持する研究が散見される 503．
リスク評価では，SAECGとTWA検査を組み合わせる
ことで，精度の高い評価ができるとする報告がある 271．体

図 17 PVCと NSVTの心電図の実例
A, B：完全代償休止期と間入性の単発 PVC，C：単源性 2連発心室期外収縮，D：多源性の単発および 2連発心室期外収縮，E：単源性の NSVT
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表面電位図，心磁図検査の有用性を報告した研究もみられ
る 504-506．しかしこれらの非侵襲的検査だけで，ICDの適
応を決めることは推奨されていない．
わが国の不整脈非薬物治療ガイドライン（2018年改訂
版）2は，基礎心疾患がある症例にNSVTがあり，SAECG
で心室レイトポテンシャル（LP）が陽性の場合，EPS施行
を推奨している．すなわち，①冠動脈疾患（心筋梗塞発症
から 40日以上，冠血行再建術後 90日以上）があり，②十
分な薬物治療が行われ，③ LVEF≦ 40%の低下があり，
④ NSVTがある症例に，⑤ EPSで VT/VFが誘発された
場合，MUSTT研究 256結果に準じて ICD治療を考慮する．
3.2.3
拡張型心筋症
拡張型心筋症（DCM）患者のおもな死因は心不全と心臓
突然死であり，心臓突然死の主因はVT/VFである．心筋
線維化などによる伝導障害が不整脈基質となる．
心臓突然死の危険因子として，VT/VFの既往，LVEF
低下（30～ 35%以下）が知られている 159, 507．心機能低下
例（LVEF 30%未満）にみられるNSVTは心臓突然死の危
険因子となり得る 508．心電図に記録される fragmented 

QRS 509，TWA陽性が高リスク症例の選別に有用であると
する報告もみられる．EPSを用いた評価については否定的
な見解が多い 82．心臓MRI検査による不整脈基質の評価
を支持する研究が散見される 510．
3.2.4
肥大型心筋症
わが国の疫学調査では，肥大型心筋症（HCM）の年間死
亡率は 2.8%と報告されている 511．死因の過半数は心臓突
然死で，本症は若年者の突然死の原因として重要である．
持続性 VTと心臓突然死の関係が示される一方で，NSVT
に関する知見は十分でない．

NSVTは心臓突然死の危険因子にあげられ，陰性適中
率は高いが（95%以上），陽性適中率は低い（20～ 
25%）512-514．運動負荷試験での異常血圧反応（25 mmHg
未満の上昇，持続的血圧低下，回復早期の一時的な血圧低
下）も心臓突然死の危険因子にあげられる 80, 81．心臓MRI
検査における遅延造影の有無と広がりは，突然死（3.41倍），
心臓死（2.93倍），総死亡（1.8倍）に関連するとしたメタ解
析の結果が報告されている 515．EPSでの持続性 VTの誘
発率は高くなく，しばしば多形性 VT，VFが誘発されるが，
これらは予後不良を示唆する所見とはいえない 516, 517．こ
のため EPSを用いたリスク評価は推奨されていない．
SAECGの心室 LPが不整脈イベントに関連するとの報告
があるが 518, 519，一定した見解に至ってはいない．

2017年の米国心臓協会（AHA）/米国心臓病学会
（ACC）/米国不整脈学会（HRS）ガイドライン 520は，確立
された危険因子として，①持続性 VT・VFによる心停止
からの蘇生，②失神または血行動態破綻を伴う持続性 VT
の自然発症歴，③ HCMに関連した突然死の家族歴，④
30 mm以上の左室肥大，⑤ 6ヵ月以内に生じた原因不明
の失神，⑥ NSVT，⑦運動時の異常血圧反応，をあげて
いる．2015年の欧州心臓病学会（ESC）ガイドライン 188は
5年間の突然死発生率を，危険因子を用いた計算式（HCM 
Risk-SCD Calculator）で推定することを提唱している．
わが国の心筋症診療ガイドライン（2018年改訂版）82は，
最近の心原性あるいは原因不明の失神，著明な左室壁厚
（30 mm以上），HCM Risk-SCD Calculator（イベント予測

6%以上）を特に重要な危険因子に位置付け，その他の危
険因子（突然死の家族歴，NSVT，運動時の血圧反応異常）
と修飾因子（左室流出路閉塞，心臓MRI検査での広範囲
なガドリニウム遅延造影所見，拡張相HCM，心室瘤）を
複合的に用いたリスク階層化を推奨している．
3.2.5
先天性心疾患術後
先天性心疾患に伴う持続性 VTについては，ファロー四

表 17 PVC・VTの診断とリスク評価に関する推奨とエビ
デンスレベル 63, 64, 154, 159

推奨
クラス

エビデンス
レベル

虚血性心筋症または非虚血性心筋症の症
例に LVEF測定検査を行い，低心機能症
例（30～ 35%以下）を検出する．

I A

虚血性心筋症または非虚血性心筋症の低
心機能症例（30～ 35%以下）に，NSVT
の評価検査を行う．

I A

基礎心疾患が疑われる VT症例では，基
礎心疾患の検出と特徴の分析に心臓の
MRIまたは CT検査を考慮する．

IIa C

虚血性心筋症，非虚血性心筋症，または
先天性心疾患術後成人例で，失神または
VTを疑う症状があるが，一次予防の ICD
治療対象にならない場合，持続性 VT発
症のリスク評価に EPSを考慮する．

IIa B

ファロー四徴症術後成人例で，1つ以上の
危険因子（左室機能低下，NSVT，QRS
幅＞180 ms）がある場合，心臓突然死の
リスク評価に EPSを考慮してもよい．

IIb B

HCM症例の心臓突然死のリスク評価に
EPSは推奨されない．

III
No benefit B

無症候性または危険因子のない先天性心
疾患術後症例では，心臓突然死のリスク
評価に EPSは推奨されない．

III
No benefit B
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徴症と完全大血管転位の術後症例を対象とした報告が多
い．欧米では transannular patchを用いた症例で，VTと
突然死のリスクが高いと報告されているが 521，わが国の研
究で同様の結果は得られていない 522．手術切開傷，医療
材料（パッチ，弁）を不整脈基質とするマクロリエントリー
VTが特徴的であるが 203, 523，マイクロリエントリー・非リ
エントリー性のVTも発症する．
危険因子として，ファロー四徴症術後症例の検討では，
①中等度以上の肺動脈弁逆流，②持続性 VTの既往，③
QRS幅延長（≧ 180 ms），④ LVEF低下（＜ 40%）があげ
られ 524，術後残存する血行動態異常と心室機能低下は
特に重要視されている 525, 526．EPSについては，ESCガ
イドラインでは，左室機能不全，NSVT，QRS幅延長
（≧ 180 ms）のうち 1つ以上の危険因子がある症例の評価
には考慮できる（推奨クラス IIb）とする一方 527，危険因子
や症状のない症例への EPSは推奨していない（推奨クラス
III）188, 527．同様の推奨はAHAガイドライン 520にもあり，
危険因子と不整脈があるファロー四徴症術後症例では，持
続性 VT・VFの発症を評価するための EPSが有用（推奨
クラス IIa）と記載されている．

3.3

トルサードドポアント（TdP）
TdPは，QRSの極性と振幅が心拍ごとに刻々と変化し，
等電位線を軸としてねじれる波形（twisting of the points）
が特徴的な多形性 VTである 71（図 18）．TdPが認められ
る代表的な疾患は先天性 QT延長症候群（LQTS）や短連
結性特発性 VF（SCIVF）であるが，LQTSについては第 2
章 4.1を参照されたい．また，高度房室ブロックなどの徐
脈や低 K血症などの電解質異常から short-long-short se-
quenceのQRS連結期の後に TdPが生じることがある（二

次性 LQTS）．しかし，非持続性のエピソードや，記録可
能なリード数が限られている場合は，このような発症形式
や軸のねじれが常に観察されるとは限らない．
3.3.1
短連結性特発性心室細動（SCIVF）
短い連結期の PVCは TdPやVFを引き起こすことが知
られてきた 528．SCIVFは idiopathic paroxysmal VFと認
識されており，300 ms以下の短い連結期から TdPを呈
する 529．心電図にQT延長は認められず，TdPでありなが
ら多形性 VTの形状はとらない．Leenhardtら529が検討し
た SCIVFの 14人では 30%に突然死の家族歴があり，連
結期は平均 245 msであった．SCIVFには遺伝子変異がい
くつか報告されている 530-533．メカニズムは依然として不明
で，誘因も明確ではない（感情的ストレス，カテコラミン誘
発，徐脈など）．それゆえ，診断は VF発生時のテレメト
リーあるいは ICD記録などを介してのみ可能となる．
CASPER試験 534では心停止の原因として SCIVFの患者
数を過小評価している可能性に言及している．ホルター心
電図，イベント心電図などを用いてモニタリングを繰り返
すことにより，連結期の短い PVCを同定することが，診
断の手がかりとなる．

3.4

心室細動（VF）
VFの特徴は，QRS波形に著しい変動を伴う不規則な電
気活動で，QRSの伝導速度はきわめて速く心室速度は 300
拍 /分（興奮周期＜ 200 ms）を超える 71（図 19）．VFは心
停止の要因となる致死性不整脈の中でもっとも予後が悪
い．発症には多彩な病態が関与するが，成人における一般
的な原因は心原性と非心原性に大別される（表 18）．
器質的心疾患ではVTで発症しVFへ移行するパターン
を経験することが多いが，ブルガダ症候群や心臓電気生理
学的検査（EPS）においてはしばしば VFからの発症様式を
認める．LQTS，QT短縮症候群（SQTS），カテコラミン誘
発多形性心室頻拍（CPVT）においては，多形性 VTやVF
を短時間で繰り返し発症し，electrical stormの状態となる
ことがある．
ここでは，狭義の特発性 VFについて記載することとし，

図 19 VFの心電図の実例

図 18 TdPの心電図の実例
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表 18 心停止をきたしうる疾患
心原性

I. 器質的心疾患あり 虚血性疾患
• 急性冠症候群
• 冠攣縮性狭心症
• 陳旧性心筋梗塞
構造学的疾患

• HCM
• DCM
• 二次性心筋症（心サルコイドーシス，
アミロイドーシスなど）

• 不整脈原性心筋症
• 心筋炎
• 不整脈原性僧帽弁逸脱症候群
• 先天性心疾患術後
その他

II. 器質的心疾患なし • LQTS
• SQTS
• ブルガダ症候群
• ERS
• CPVT
• IVF
• SCIVF
• WPW症候群を伴う AF
• 1：1房室伝導を呈する AFL
• 徐脈性不整脈（SSS, 房室ブロック，
進行性心臓伝導障害）

• その他

非心原性

I. 内因性 • 急性肺血栓塞栓症
• 急性大動脈解離
• 急性大動脈瘤破裂
• 気管支喘息
• クモ膜下出血
• てんかん
• 乳幼児突然死症候群（解剖にて確定
診断）

• その他

II. 外因性 • 外傷（鋭的外傷，鈍的外傷），心臓
振盪を含む

• 電撃症
• 熱傷
• 偶発性低体温
• 溺水
• 窒息
• 中毒（カフェイン，トリカブト・ス
イセンなどのアルカロイド）

• その他

LQTS，SQTS，ブルガダ症候群，早期再分極症候群（ERS），
CPVTについては，第 2章 4.1～ 4.5を参照されたい．
3.4.1
狭義の特発性心室細動（IVF）
CASPER試験では初回評価で明らかな心疾患のない原
因不明の心停止 200人が精査され，確定診断に至った 81

人のうち 28人（35%）は器質的心疾患（ARVC/ACM，冠
攣縮，DCM，心筋炎など）を伴い，53人（65%）は器質的
心疾患を伴わない遺伝性不整脈などの疾患と報告され
た 534．器質的心疾患を伴わない疾患の内訳は，LQTS 22%，
ERS 16%，CPVT 12%，ブルガダ症候群 8%，SCIVF 6%
であった．
心停止に至るすべての要因が除外されてもなお原因不
明の場合は，狭義の特発性 VF（IVF）と定義される 9．心
肺蘇生により心拍再開を得られた患者では，包括的なア
ルゴリズムにもとづいて診断に至るまでの戦略的なアプ
ローチを要する 71, 178, 535-538．しかし，世界的にも明確なガ
イドラインが存在しないため，IVFの診断基準がときに恣
意的となることもある 535．チャネル病のメカニズム解明に
より診断確定率が上昇しため，IVFの診断頻度は低下しつ
つある．一方で，IVFの定義も年々変化している 534．近年
の報告では , 予期せぬ心停止後の蘇生例における IVF
の診断頻度は 5～ 10%とされているが 539, 540，Paris- 
SDECレジストリーでは冠血管攣縮誘発試験やブルガダ症
候群鑑別のためのアジマリン（Naチャネル遮断薬）負荷試
験の実施率はわずか 20%未満であった 540．不整脈疾患の
鑑別には心電図モニタリング，高度な画像診断（冠動脈造
影，冠動脈 CT，心臓MRI，心臓核医学），負荷試験，
遺伝学的検査など一連の包括的な臨床評価が必要に応
じて実施されなければならない 71, 178, 535-538, 541．
また，蘇生後フォローアップ中の経時的な構造学的変化 , 
病態の進行も留意すべきである 535, 539．不整脈疾患におけ
る遺伝子異常を背景とした診断名の変更は最大 20%にの
ぼり，表現型の重複や変容および多様性が推測される 541．
心停止に対する診断アルゴリズムを図 20に示す . 

4.

遺伝性不整脈の診断

4.1

QT延長症候群（LQTS）
4.1.1
概論
先天性 LQTSは，QT間隔が延長することに起因してト
ルサードドポアント（TdP）という特徴的な多形性心室頻拍
（VT）を発生し，失神ならびに心室細動（VF）から心臓突
然死を生じうる疾患群である．本項では，診断と突然死予
知に重点をおき，臨床像や治療の詳細は，遺伝性不整脈の
診療に関するガイドライン（2017年改訂版）8ならびに
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2020年改訂版不整脈薬物治療ガイドライン 1に譲る．本
疾患においては，突然死が初発症状となることも多く，
またβ遮断薬の有効性のエビデンスが蓄積されたことよ
り 542-548，早期診断と早期治療の重要性を加味した検出感
度の高い診断基準とリスク評価法を作成した（表 19）．

4.1.2
臨床診断基準
先天性 LQTSの臨床診断には，Schwartzの診断基準 549-552

が広く用いられ，現在のものは，運動負荷所見も追加され
た 2011年改訂版である（表 20）552．心電図所見（QT間隔，

・抗血小板薬
・β遮断薬
・ACEI/ARB/ARNI
・SGLT-2 阻害薬
・MRB
・アミオダロン
　　　⬇
虚血性心疾患 /
心筋症 / 心不全

QT 延長作用薬剤
　・K チャネル遮断薬 
　・ループ利尿薬  
　・抗アレルギー薬
　・向精神薬
　・抗菌薬　など
　　　　⬇
　二次性 LQTS

・抗凝固薬
・β遮断薬
・ベラパミル
・ジルチアゼム
・ベプリジル
・ Na チャネル遮断薬 
　　　⬇
心房性不整脈 /
二次性徐脈

あり なし

＊ 心肥大・心拡大・壁菲薄化
 弁膜症・壁運動異常など．

所見なし所見あり

原因なし 原因あり

・急性冠症候群
・異型狭心症
・心膜炎
・心筋炎

先天性 LQTS 二次性 LQTS
・薬剤
・中毒
・徐脈
・クモ膜下出血
・低 K，低 Ca，低 Mg
ほか

・SQTS
・CPVT

ブルガダ症候群

心嚢液貯留あり 心嚢液貯留なし

胸部レントゲン
胸腹部造影 CT

・急性大動脈解離
・心破裂
・胸部悪性腫瘍
・甲状腺疾患
・心臓外傷     
ほか

心拍再開後の 12 誘導心電図
（高位肋間心電図を含む）

QT 延長・TdP

モニタ心電図リコール

24 時間ホルター心電図
イベント心電図
植込み型心電図

・徐脈性不整脈 (SSS, AVB)
・WPW 症候群を伴う AF
・1:1 AFL
・SCIVF

J 波
オズボーン波

早期再分極症候群

低体温を除外

コブド型 サドルバック型

Na チャネル遮断薬      
負荷試験

ST 上昇
(V1, V2)

右側誘導心電図
緊急冠動脈造影
Ach 負荷試験

異常 Q 波
ST 変化

CLBBB

胸部〜下肢造影 CT

・急性肺血栓塞栓症
・深部静脈血栓症

心臓 CT
心臓 MRI
冠動脈 CT
心臓核医学検査
心臓カテーテル検査
心筋生検

・陳旧性心筋梗塞
・特発性心筋症
　　肥大型心筋症
　　拡張型心筋症
　　拘束型心筋症
　　不整脈原性
　　　　右室心筋症

・二次性心筋症
　　アミロイドーシス
　　サルコイドーシス
　　弁膜症
　　先天性心疾患　
ほか

心拍再開後の心臓超音波検査
による器質的異常＊

QT 短縮
二方向性 VT

不整脈疾患

心室細動 / 無脈性心室頻拍・PEA・心静止

薬歴聴取による
病態の推測

CPR

CPR 中の心臓超音波検査

心臓デバイス記録抽出

PMK，ICD，ILR

脱分極異常 再分極異常

ε波
（V1 〜 V3）

器質的心疾患，その他

CPR

図 20 心室細動/無脈性心室頻拍・PEA・心静止に対する診断アルゴリズム
PEA：無脈性電気活動，CPR：心肺蘇生，ACEI：アンジオテンシン変換酵素阻害薬，ARB：アンジオテンシン II 受容体拮抗薬，ARNI：アンジ
オテンシン受容体ネプリライシン阻害薬，SGLT-2：ナトリウム・グルコース共輸送体 2，MRB：ミネラルコルチコイド受容体遮断薬，
PMK：ペースメーカ，ILR：植込み型ループレコーダ，CLBBB：完全左脚ブロック，Ach：アセチルコリン，SSS：洞不全症候群，AVB：房室
ブロック，AF：心房細動，AFL：心房粗動
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TdP，T波オルタナンス（TWA），ノッチ型 T波，年齢不相
応な徐脈），臨床症状（失神，先天性聾），家族歴を点数化
し，3.5点以上で診断可能とされた 551．また，2013年
に発表された米国不整脈学会（HRS）/欧州不整脈学会
（EHRA）/アジア太平洋不整脈学会（APHRS）の合同ステー
トメントでは，2011年版 Schwartzの診断基準（LQTSリ
スクスコア≧ 3.5）を満たさない場合にも，早期診断が可能
なように工夫されている．つまり，繰り返し記録した心電
図において常に修正QT間隔（QTc）が 500 ms以上である
症例や，QTcが 480～ 499 msであっても他の原因で説明
ができない失神既往のある症例も先天性 LQTSとして臨床
診断を可能とした 43．さらに，2015年の欧州心臓病学会
（ESC）のガイドラインでは，QTc 500 ms以上はそれ自
体が突然死の高リスクの所見であり，QTc 480 ms以上
の心電図所見のみで臨床診断を可能とすべきと推奨して
いる 188．
なお，日常臨床では，後天的な要因（徐脈，薬剤，電解
質異常など）による二次性もしくは後天性 LQTSとよばれ
るQT延長が問題となることが多く，先天性 LQTSの診断

表 19 先天性 LQTSの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

二次性 LQTSを除外したうえで，LQTS
リスクスコア 3.5以上を先天性 LQTSと
臨床診断する．

I C

二次性 LQTSを除外したうえで，繰り返
し記録された心電図で QTc 500 ms以上
を先天性 LQTSと臨床診断する．

I C

QT間隔にかかわらず，LQTS関連遺伝子
の病的変異を認める場合に，先天性
LQTSと遺伝子診断する．

I C

二次性 LQTSを除外したうえで，繰り返
し記録された心電図で QTc 480～ 499 
ms，かつ説明のつかない失神を認める場
合に，先天性 LQTSと臨床診断すること
を考慮する．

IIa C

二次性 LQTSを除外したうえで，繰り返
し記録された心電図で QTc 480 ms以上
を先天性 LQTSと臨床診断することを考
慮してもよい．

IIb C

表 20　先天性 LQTSのリスクスコアと診断基準
基準項目 点数

心電図所見

QT時間の延長（QTc）＊1

≧ 480 ms 3

460～479 ms 2

450～459 ms（男性） 1

運動負荷後 4分の QTc ≧ 480 ms 1

TdP＊2 2

視覚可能な T波オルタナンス 1

Notched T波（3誘導以上） 1

年齢不相応の徐脈＊3 0.5

臨床症状
失神＊2

ストレスにともなう 2

ストレスにともなわない 1

先天性聾 0.5

家族歴＊4
確実な先天性 QT延長症候群の家族歴＊5 1

30歳未満での突然死の家族歴 0.5

点数の合計により，≧ 3.5点：診断確実，1.5～3点：疑診，≦ 1点：可能性が低い，に分類
される．
＊1： 治療前あるいは QT延長を引き起こす因子がない状態で記録し，Bazettの補正式を用いて

QTcを算出する．
＊2： TdPと失神が両方ある場合は計 2点
＊3： 各年齢の安静時心拍数の 2パーセンタイル値を下回る場合，遺伝性不整脈の診療に関する
ガイドライン（2017年改訂版）8を参照

＊4： 両方ある場合は計 1点
＊5 ： 先天性 QT延長症候群リスクスコア≧ 3.5の家族歴

（Schwartz PJ, et al. 2011552 より）
©2011 American Heart Association, Inc.
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には，これら後天的要因（表 21）を除外したうえで診断す
る必要がある．
a.  心電図診断

QT間隔は心拍数（先行 RR間隔）によって変化するため，
QT間隔を先行 RR間隔の 2乗根で割るBazettの補正式
（QT間隔 /RR間隔 1/2）で補正されたQTcを用いることが推
奨される．ただし，小児など心拍数が高い症例（≧ 75拍 /
分）ではQTcが過大評価されるため，日本小児循環器学会
は，学校健診時のQT間隔補正には 3乗根を用いた Frid-
ericiaの補正式（QT間隔 /RR間隔 1/3）や，0.31乗の補正
式（exponential correction）を推奨している 553．健常成人
のQTcの正常値は 440 ms未満とされ，440 ms以上をQT
延長と定義する．QTcが 440～ 460 msは境界域であり，
480 ms以上で LQTSの可能性が高いと判断する．

QT間隔延長とともに，T波の形態と交互脈も重要な所
見である．T波の形態には遺伝子型ごとに違いがあり，
LQT1では，幅広い（broad-based）T波，LQT2はノッチ
を伴う平低（low-amplitude and notched）T波，LQT3は
ST部分の長い（late-appearing）T波が特徴的である（図
21）．T波交互脈は，1心拍ごとに T波が変化する現象で
あり，LQTSの場合，視覚的にもわかるT波の変化を認め
ることがある．
安静時に QT延長が明らかでない患者は，LQT1の

36%，LQT2の 19%で認める 68．そこで，家族歴や失神歴
から LQTSが疑われる境界域の患者においては，さらに精
査を検討する．ホルター心電図は，QT間隔の日内変動を
検出し，左側胸部誘導で T波交互脈の検出率が高いことよ
り 554，CC5やCM5誘導を用いた記録が推奨される．
b.  運動負荷心電図
運動負荷心電図は，運動負荷後で回復期 4分後のQT
延長が診断に有効とされ，2011年に改訂された Schwartz
の診断基準に追加されている 552．先天性 LQTS患者では，

運動負荷中の心拍数増加に対するQT短縮が不十分で，負
荷終了後の回復過程でQTc延長が認められる 555-557．回復
期のQT時間は遺伝子型により異なり 558, 559，LQT1では回
復期を通じてQTc延長がみられるが 560, 561，LQT2および
LQT3では回復早期の QTc延長は乏しく，回復後期で
QTc延長が認められる 559, 562．
先天性 LQTS 14人とその家族 9人，および対照者 40人
を対象に運動負荷試験を施行すると，回復期 1分後のR波
から T波の頂点までの間隔を用いた基準（ΔRT＞ 25 ms）
の診断感度は 73%，特異度は 92%であった 563．LQTS 69
人の親族（LQT1 28人，LQT2 20人，非キャリア 21人）
を対象にした検討では，安静時QTcと 4分後 QTcの組み
合わせにより，LQTSキャリアを検出する感度は 94%，特
異度は 90%であった 559．先天性 LQTS 30家族のうち，
KCNQ1/KCNH2遺伝子が決定された 115人を対象にする
と，運動負荷試験による診断感度は 92%，特異度は 93%
であった 564.また，運動負荷の困難な症例や遺伝子型の推
定を要する症例などでアドレナリン負荷試験が有用であ
る565．
なお，運動負荷やアドレナリン負荷試験の施行には，

TdPやVFの発症などリスクも伴うため，緊急カートと除
細動器を用意するなど万全の態勢で臨む必要がある．
c. 失神と TdP

LQTS患者における失神は，自然停止するTdPと考えら
れており，TdPが持続しVFへ移行すると心臓突然死を惹
起する．先天性 LQTSの心イベント（失神，心臓突然死）
の誘因には，遺伝子型ごとに特徴がある 566, 567．LQT1は，
交感神経刺激つまり運動（特に水泳中）が誘因となり，
LQT2は，情動ストレス（恐怖や驚愕）が関与し，睡眠中の
目覚まし時計などの音刺激が誘因となる．20歳以降の発症
がまれな LQT1に比べ，青年期にも発症し，出産前後の女
性に心イベントが多いのもLQT2の特徴である 568, 569．一

表 21　二次性 LQTSのおもな原因

• 薬剤性＊（抗不整脈薬，抗菌薬，抗真菌薬，抗アレルギー薬，
抗精神病薬，高脂血症薬，抗がん剤）

• 徐脈
• 房室ブロック，SSS
• 電解質異常
• 低 K血症，低 Ca血症，低Mg血症
• 心疾患
• 急性心筋梗塞，心筋症，心筋炎，たこつぼ心筋症
• 脳血管障害
• 脳出血，クモ膜下出血，脳梗塞，その他の脳神経系疾患
• 内分泌代謝疾患
• 甲状腺機能低下症，神経性食欲不振症，女性ホルモン

＊：QT延長に関与する薬剤の情報は CredibleMedsのウェブサイト
（https://www.crediblemeds.org/）を参照

図 21 LQTSの心電図の実例

QTc 530 ms
QT 520 ms
RR 960 ms

V3

V4

V5

LQT1 LQT2 LQT3

QTc 650 ms
QT 720 ms
RR 1240 ms

QTc 530 ms
QT 650 ms
RR 1500 ms

https://www.crediblemeds.org/
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方，LQT3は，睡眠中や安静時に発症する．
d. 家族歴

Schwartzの診断基準において重視される家族歴とは，
先天性 LQTSと診断された患者が親族（血縁者であればよ
い）にいること，30歳未満で突然死した近親者（一親等な
いし二親等の者）がいることの 2点である．
4.1.3
遺伝学的検査
1957年にはじめて報告された LQTSは，先天性聾唖を
伴う常染色体潜性遺伝（劣性遺伝）形式のジャーベル･ラ
ンゲ -ニールセン（JLN）症候群 555である．頻度は比較的
少ないものの，小児科領域では特に重症な LQTSとして重
要である．後述の LQTS原因遺伝子である KCNQ1と
KCNE1のホモ接合性変異が報告されている．
一方，1960年代に，RomanoとWardが別々に報告し
た，聾唖を伴わない LQTS（ロマノ･ワード症候群）570-572

は，常染色体顕性遺伝（優性遺伝）形式をとり，その後多
くの家系が報告された．遺伝子異常が発見された順に
LQT1（KCNQ1），LQT2（KCNH2），LQT3（SCN5A）と
名付けられ，その後数十年かけて 17ないし 18個の遺伝
子型が報告され，現在も原因遺伝子候補の数は増え続
けている 566, 573-576（表 22）．臨床診断された LQTSのうち，
50～ 80%と比較的高頻度に遺伝子変異が同定された．遺

伝子型ごとの特徴と治療が詳細に検討されているため，
2008年 4月 1日付で遺伝学的検査の保険診療が承認され
ている．遺伝子診断の適応は，HRS/EHRAの合同エキス
パートステートメント 317に従う（第 1章 8参照）．
遺伝子ごとの検出頻度は，LQT1が 40%，LQT2が 40%，

LQT3が 10%と，LQT1から LQT3のみで 80～ 90%を
占める．近年，LQT1～ 3をメジャー LQTSと呼称し，そ
れ以降に発見された数%未満の低頻度 LQTSはマイナー
LQTSとして，番号付けせずに遺伝子名を付記し 577，た
とえば LQT4は ANK2-LQTS，LQT17は TRDN-LQTSも
しくは TRDN-mediated LQTS，などと記載することが検
討されている 575．
4.1.4
リスク評価
先天性 LQTSのリスク評価は，心機能を基準とする器質
的心疾患と異なり，年齢，性別，遺伝子型によるリスク評
価が試みられている 8（表 23）．
遺伝子型別に評価すると，失神を含めた総心イベント率
は，LQT1とLQT2に比較して LQT3で低いと報告されて
いる 544, 546．一方，LQT3では総イベントに占める致死的イ
ベントの割合が高いことが報告されている 544, 546．次に性
差を考慮すると，思春期以降では，LQT1とLQT2の女性
が男性より心イベント率が高くなる傾向がある 68, 544, 546．一

表 22 先天性 LQTSの原因遺伝子
タイプ 遺伝子座 原因遺伝子 イオン電流 特徴

ロマノ ･ワード症候群

LQT1
LQT2
LQT3
LQT4
LQT5
LQT6
LQT7
LQT8
LQT9
LQT10
LQT11
LQT12
LQT13 
LQT14
LQT15
LQT16
LQT17
N/A

11p15.5
7q35-q36 
3p21
4q25-q27
21q22.12 
21q22.12
17q23.1-q24.2
12p13.3
3p25
11q23.3
7q21-q22
20q11.2
11q23.3-24.3
14q32.11
2p21
19q13.2-13.3
20q11.2
4q13.1

KCNQ1
KCNH2
SCN5A
ANK2
KCNE1
KCNE2
KCNJ2
CACNA1C
CAV3
SCN4B
AKAP-9
SNTA1
KCNJ5
CALM1
CALM2
CALM3
TRDN
TECRL

I Ks (α)

I Kr (α)

I Na  (α)

I Na/K ATPase

I Ks (β)

I Kr (β)

I K1

I Ca-L

I Na

I Na

I Ks

I Na

I K ACh

I Ca-L

I Ca-L

I Ca-L

I Ca-L

Caハンドリング？

高い交感神経感受性
音刺激による突然死
睡眠中の突然死
高度徐脈を伴う
LQT1に似た臨床像
LQT2に似た臨床像
アンダースン・タウィル症候群
ティモシー症候群

CPVT4とのオーバーラップ

CPVT6とのオーバーラップ
CPVT5とのオーバーラップ
CPVT3とのオーバーラップ

ジャーベル ･ランゲ -ニールセン症候群

JLN1

JLN2

11p15.5

21q22.12

KCNQ1
(homozygous)
KCNE1
(homozygous)

I Ks (α)

I Ks (β)

LQT1より重度 QT延長，先天性聾を伴う

LQT5より重度 QT延長，先天性聾を伴う
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方，13歳未満の LQT1と LQT2の心イベント率は，女性
に比較して男性で有意に高いと報告されている 544, 546．ま
た，Prioriら 68は LQT3のうち男性のみをQTc≧ 500で
高リスクとしていたが，現在は否定的で性差はないとする
意見が多い 542．

4.2

QT短縮症候群（SQTS）
SQTSは，QT短縮を背景にVFによる失神や心臓突然
死を発症するまれな疾患である．2000年にはじめて報告
された比較的新しい疾患概念であり 578，いまだ十分な臨床
的，遺伝学的検討がなされていない．典型的な SQTSの心
電図波形を図 22に示す．診断は，QT間隔短縮に加え，
臨床症状，家族歴，遺伝子変異などを総合して行われてお
り，2011年にGollobらが LQTSと同様にリスクスコア化
を試みている 579．症候性 SQTSの検出に有用であるとい
う報告 580もあるが，やや煩雑で一般には使用されていな
い 581, 582．2013年のHRS/EHRA/APHRSの合同ステート
メントでは，臨床所見を考慮せずにQTcが 330 ms以下の
症例を SQTSと診断することが推奨されている 43．一方，
2015年の ESCガイドラインでは，無治療では 40%の患
者が 40歳までに突然死する致死率の高い疾患であること
を考慮し 583，無症候性患者の検出感度を高めるため，QTc 
340 ms以下で診断することを推奨している 188．無症候性
SQTSのQTcカットオフ値を 330 msとするか 340 msと
するかは議論があるが，本ガイドラインでは，これまでの
臨床研究を踏まえ，HRS/EHRA/APHRSの合同ステート
メントによる診断基準と治療方針に準じて推奨表を作成し
た（表 24，25）．

SQTSは常染色体顕性遺伝（優性遺伝）形式をとり，現
在までに K+チャネル，L型 Ca2+チャネル，Cl－/HCO3－

エクスチェンジャーなどをコードする 8つの原因遺伝子が
報告されている 43, 584（表 26）．なお，2022年 1月現在，わ

図 22 SQTSの心電図の実例

I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V2

V3

V4

V5

V6

QTc 330 ms，QT 280 ms，RR 740 ms

表 23 先天性 LQTSの心臓突然死リスク評価に関する推奨
とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

年齢，性別，遺伝子型に無関係に，QTc 
500 ms以上は高リスクである． I C

QTcに無関係に，心イベント（失神，心
停止）既往例は高リスクである． I C

β遮断薬による治療にもかかわらず失神
を繰り返す患者は，高リスクであると考
慮する．

IIa C

LQT1で膜貫通領域の変異，LQT2で膜
貫通ポア領域のミスセンス変異は，高リ
スクであると考慮する．

IIa C

QTc 500 ms未満かつ 13歳未満＊の男性
LQT1は，中リスクであると考慮する． IIa C

QTc 500 ms未満かつ 13歳以上の男性
LQT1は，低リスクであると考慮する． IIa C

QTc 500 ms未満かつ 13歳以上の女性
LQT2は，中リスクであると考慮する． IIa C

＊： 心拍数の早い小児での QT間隔補正には，Fridericiaの補正式が
推奨されている．
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が国では SQTSに対する遺伝学的検査の保険適用はない．

4.3

ブルガダ症候群
ブルガダ症候群は，12誘導心電図の右側胸部誘導にお
ける特徴的な ST上昇（J点増高）を呈し，主として若年～
中年男性が夜間にVFを発症して突然死する可能性のある
疾患である 585．わが国を含む東アジアで比較的有病率が
高く，後述する特徴的な心電図所見であるコブド型（タイ
プ 1）ST上昇は，欧米人では 0.02～ 0.15%程度とされる

のに対し 586-588，日本人では 0.1～ 0.3% 589-591と報告され
ている．
4.3.1
診断
ブルガダ症候群の診断は 12誘導心電図所見によってな
され，症状の有無を問わない．12誘導心電図において，
2 mm（0.2 mV）以上を示す ST上昇に引き続いて陰性 T
波を示すものをタイプ 1心電図（コブド型 ST上昇）とよ
ぶ．ST上昇を認めるが陰性 T波を認めないものをサドル
バック型 ST上昇とよび，STの終末部（トラフ）が 1 mm
（0.1 mV）以上の場合はタイプ 2心電図，1 mm（0.1 mV）
未満の場合はタイプ 3心電図とよぶ（図 23）592．
高位肋間を含めた第 2～ 4肋間のV1～ V2誘導におけ
る 1誘導以上で，自然発生，発熱および Naチャネル遮断
薬負荷後にタイプ 1心電図を認めた場合にブルガダ症候群
と診断する 43．さらに，原因不明の心停止，VFまたは多形
性 VT，夜間の苦悶様呼吸，原因が明らかでない失神を認
める場合を有症候性ブルガダ症候群，認めない場合を無症
候性ブルガダ症候群とよぶ 8．非タイプ 1（タイプ 2および
タイプ 3）心電図の場合はブルガダ症候群と診断されない
が，時間経過とともにタイプ 1心電図が出現する可能性が
あるので，経過観察（特に失神出現時の受診）が必要である．
原因不明の心停止からの蘇生症例に対しては，ブルガダ
症候群の有無を診断する目的で，高位肋間の前胸部誘導心
電図検査のほか，Naチャネル遮断薬による薬物負荷試験
を行うことを考慮する（表 27）593．
4.3.2
リスク評価
ブルガダ症候群の心電図波形は日内変動や日差変動があ
り，食事 594や運動 74などでもブルガダ心電図へ変化する
ことがわが国から報告されている．このため，複数の臨床
的な指標や心電図指標を組み合わせてのリスク評価が試み
られている 177, 259, 595．図 24にブルガダ心電図を認めた場
合の検査フローチャートを示す．

表 24 SQTSの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

QTc 330 ms以下を SQTSと臨床診断す
る． I C

QTc 331～ 360 msの症例のうち，以下
の条件のうち 1つ以上を満たす症例では
SQTSの診断を考慮する．
・SQTSの原因遺伝子異常が同定される
・ SQTSの家族歴がある
・ 40歳未満での突然死の家族歴がある
・ 器質的心疾患を伴わない VTまたは VF
の既往がある

IIa C

表 25 SQTSの心臓突然死リスク評価に関する推奨とエビ
デンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

SQTSと診断された有症候性患者のうち，
以下のいずれかまたは両者を認めたもの
は，高リスクである．
・心肺停止の既往
・自然発症の持続性 VT（失神の有無は問
わない）

I C

SQTSと診断された無症候性患者のうち，
心臓突然死の家族歴を持つものは，中リ
スクであると考慮する．

IIa C

表 26 SQTSの原因遺伝子
タイプ 遺伝子座 原因遺伝子 イオン電流 特徴

SQT 1
SQT 2
SQT 3
SQT 4
SQT 5
SQT 6
SQT 7
SQT 8

7q35-q36
11p15.5
17q23.1-q24.2
12p13.3
10p12.33-p12.31
7q21.11
3p21
2q35

KCNH2
KCNQ1
KCNJ2
CACNA1C
CACNB2B
CACNA2D1
SCN5A
SLC4A3

I Kr (α)

I Ks (α)

I K1

I Ca-L

I Ca-L

I Ca-L

I Na (α)

Cl-/HCO3-

ブルガダ症候群とのオーバーラップ
ブルガダ症候群とのオーバーラップ
ブルガダ症候群とのオーバーラップ
ブルガダ症候群とのオーバーラップ
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a.  症状の有無
ブルガダ症候群患者では，心室性頻脈性不整脈に伴う症
状の有無の評価が非常に重要である．VFおよび心肺蘇生
既往のほか，原因が明らかではない失神既往のブルガダ
症候群患者では心イベント（心臓突然死および VF）が起
こりやすい．わが国におけるブルガダ症候群の心イベント
発生率は，VF既往例では年 8～ 10%，失神既往例では年
0.5～ 2%，無症候例では年 0～ 0.5%程度と報告されてい

る 170, 596．失神症状については反射性失神（血管迷走神経
性失神）との鑑別が重要である．反射性失神と診断された
場合は，たとえタイプ 1心電図であったとしても無症候性
ブルガダ症候群として扱う．
b.  12誘導心電図指標
これまで，次のような 12誘導心電図指標がリスク層別
化に有用であったと報告されている 43, 44．
① 自然発生のタイプ 1心電図 177, 178, 597, 598

② 右胸部誘導，下側壁誘導におけるQRS棘波（fragmented 
QRS）所見 43, 599-602

③ 下壁側壁誘導におけるER（J波）所見 170, 596, 600, 603, 604

④ I誘導での S波（0.1 mV以上，あるいは /かつ幅が 40 
ms以上）605

⑤ aVR誘導での著明なR波（0.3 mV以上の波高，あるい
は R/q比 0.75以上）606

⑥ V1誘導での RJ間隔（S波幅）延長（90 ms以上）607, 608

⑦ V1誘導での陰性 T波高増大（－105μV以上）609

⑧ 胸部誘導での T波の頂点から終点までの時間［Tpeak-Tend

間隔（Tp-e）＞ 100 ms］とそのばらつき（Tp-e dispersion＞
20 ms）608, 610, 611

⑨ V2誘導でのQRS幅の延長（90 ms以上）596あるいは

表 27 原因不明の心停止からの蘇生例におけるブルガダ症
候群の診断に関する推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

原因不明の心停止からの蘇生例に対して，
高位肋間の前胸部誘導心電図検査を行う． I C

原因不明の心停止からの蘇生例のうち，
非タイプ 1心電図所見，もしくはブルガ
ダ症候群の臨床的特徴を有する症例に対
して，Naチャネル遮断薬負荷試験を行
う．

I C

原因不明の心停止からの蘇生例に対して，
Naチャネル遮断薬負荷試験を考慮する． IIa C

図 23 ブルガダ症候群の心電図の実例
（Wilde AA, et al. 2002 592 より）

Translated and reproduced by permission of Oxford University Press on behalf of the European Society of Cardiology.

タイプ 1 タイプ 2 タイプ 3

V1

V2

V3

V4

V5

V6

500 ms

1 mV
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QTcの延長（＞ 460 ms）610

⑩ V6誘導でのQRS幅の延長（90 ms以上）608, 612

⑪ QRS幅の延長（120 ms以上）600

⑫ PQ間隔の延長（170 ms以上）590, 609

c.  運動負荷心電図
1990～ 2013年のブルガダ症候群患者（18論文，166人）
を対象としたシステマティックレビューでは 356，運動検査
中の VTは 2人，多発性心室期外収縮（PVC）は 1人で
あった．運動の早期回復期においては 57%の患者で ST
上昇が認められ，3人でサドルバック型からコブド型へ変
化した．本検討の大部分は 2件の大規模試験 74, 355の結果
に依存する要素が大きく，ブルガダ症候群における運動リ
スクに関するデータは十分とはいえない．しかし，運動誘
発性の ST上昇および VTは，不整脈イベントの独立した
予測因子となることから 74 ，激しい運動の制限について検
討する余地がある．
d.  特殊解析心電図指標
高リスクのブルガダ症候群の予測に以下の特殊解析心電
図指標の有用性が提唱されている．

i.  SAECG
加算平均心電図（SAECG）における心室 LPの検出は，
心室筋における伝導遅延（脱分極異常）領域の存在を意味
している．心室 LPとVF発生の関連を示す文献はわが
国からの報告を中心に多数あり，前向き試験によって
も有用性が示唆されているが 613-615，エビデンスとしては
まだ十分とはいえない．心室 LPは日内変動があり 616，ブ
ルガダ心電図波形が出現している際に多く検出される 617．
Abeらは 24時間ホルター心電図における心室 LPの評価
が VFおよび多形性 VTの発生予測に有用であることを報
告している 246（第 1章 7.4参照）．
ii.  HRV
心拍変動（HRV）指標は自律神経活動を評価可能であり，
特に周波数領域解析で測定された高周波成分のパワー値は
迷走神経活動を鋭敏に反映する．Nakazawaらは，VF既
往のあるブルガダ症候群患者において高周波成分が健常人
および無症候性ブルガダ症候群に比べて有意に高値であっ
たことを報告した 618．ブルガダ症候群における心イベント
は夜間就眠時，早朝あるいは食後に多いことが知られてお

図 24 ブルガダ心電図を認めた場合の検査フローチャート

コブド型およびサドルバック型の ST 上昇所見
（高位肋間を含む）

必要に応じて，
薬物（Na チャネル遮断薬）負荷を行う

原因不明の心停止から蘇生の場合はクラス I

・ 経過観察
・ 定 期 的 に 12 誘 導 心

電図検査を行ってタ
イプ 1 心電図出現の
有無を確認

ICD 植込み治療検討
推奨クラス I または IIa（夜間
の苦悶様症状や EPS 誘発の

場合）

引き続き失神の
原因精査を行う

EPS で不整脈誘発試験
推奨クラス IIb

  ・経過観察
  ・症状の定期的な確認＋ －

原 因 不 明 の 心 停 止，
VF または多形性 VT，
夜間の苦悶様症状

EPS で不整脈誘発試験
推奨クラス IIa

2 連刺激以下での VF 誘発

原因不明の失神

有症候性 無症候性

自然発生の
タイプ 1 心電図

薬物負荷誘発の
タイプ 1 心電図

年齢，性別，家族歴，
SCN5A 変 異，QRS 棘
波，J 波，心室 LP，ホ
ルター心電図による
TWA などを考慮

非タイプ 1（タイプ 2，3）
心電図

タイプ 1 心電図
（薬物負荷誘発を含む）



58

不整脈の診断とリスク評価に関するガイドライン

り 74, 618-622，VF発症に迷走神経活動の亢進が関与している
と考えられる．
iii. TWA

TWAは再分極異常を反映する指標であるが，ブルガダ
症候群患者では肉眼的に識別可能な TWAが生じやすいこ
とがわが国から多く報告されている 247, 594, 623, 624．また，24
時間ホルター心電図において時間領域で解析された TWA
の有用性が複数報告されている 625-627．
e.  心臓電気生理学的検査
心臓電気生理学的検査（EPS）は，自然発生のタイプ 1
心電図で原因不明の失神がある場合，あるいは自然発生の
タイプ 1心電図で臨床歴，家族歴，その他の心電図異常所
見，遺伝子変異などの突然死リスクを考慮すべき事項があ
る場合に適応を検討する（表 28）．心室期外刺激のプロト
コールについては，各研究で異なっており，これまで確立
された方法はない．
一般的には，閾値の 2倍の出力で，右室心尖部と右室流
出路から，基本周期は 600 msと 400 ms（あるいは 500 ms）
で行う．右室心尖部と右室流出路の 2ヵ所から 2ないしは
3連刺激まで行い，最短刺激間隔は 200 msが一般的であ
る．しかし，わが国のAsadaらは無症候性ブルガダ症候群
に対して刺激間隔 180 msまでの期外刺激が VF発生予測
に有用であったと報告している 602．
誘発の陽性基準は，一般に 30秒以上持続あるいは血行
動態が破綻し電気的除細動を必要とするVTおよび VFと
されている．FINGERレジストリー 178や PRELUDEレジ
ストリー 258ではVT/VF誘発性は心イベントの予測因子に
はならなかったが，Brugadaらは一貫して EPSでの誘発
性確認の重要性を報告している 175, 176．EPSによるVT/VF
の誘発性が心イベントの予測因子となりうるかについては，
いまだ一定の見解は得られていない．しかし，その後の欧
州を中心としたメタ解析では，単発または 2連刺激で誘発
される場合には，予測因子として有用であると報告されて

いる 628, 629．
わが国の遺伝性不整脈の診療に関するガイドライン

（2017年改訂版）では，タイプ 1のブルガダ心電図で原因
不明の失神をきたしている場合，EPSによる 2連刺激以下
での誘発性を評価することでリスク層別化の参考にするこ
とを推奨している 8．一方，無症候性ブルガダ症候群患者
における EPSによるリスク層別化は明確な推奨が定まって
いないが，自然発生のタイプ 1ブルガダ心電図で家族歴，
SCN5A変異，QRS棘波，J波などの付加的異常を呈する
場合には，考慮してもよい 8（表 28）．
f.  遺伝学的検査

SCN5A変異陽性例，とくに孔（pore）領域に変異を認め
る場合はそうでない例に比較して心イベント発生が多いこ
とがわが国から報告された 318．また，イタリアからも
SCN5A変異が予後予測に有用であることが報告されてい
る 630．有症候性ブルガダ症候群と考えられる症例，および
発端者に遺伝子変異を認めた場合の血縁者に対しては，遺
伝学的検査を検討すべきである（第 1章 8参照）．一方，
ブルガダ症候群患者の家族歴がない非タイプ 1（タイプ 2
およびタイプ 3）心電図症例に対する遺伝学的検査は，
有用性のエビデンスがないことから安易に行うべきでは
ない 317．

4.4

早期再分極症候群 （ERS） ，J波症候群
心電図における早期再分極（ER）所見は，病的な意義は
ないと考えられていたが，近年 VFの発生に関与している
ことが明らかになった．1953年にOsbornらがアシドーシ
スになった低体温のイヌにおいて，QRS波直後に認めるこ
ぶ状の波形（オズボーン波）が VF発生に関係していること
を報告した 631．わが国からは Aizawaらが 1993年に ER
を認めVFを発症した症例を報告している 632．2008年に
Haïssaguerreらが VFを伴う早期再分極症例をまとめて報
告し 633，「早期再分極症候群（ERS）」という疾患概念が提
唱された．ERの有所見率は，健常人で 3～ 24% 62, 633-640，
器質的心異常を伴わない VF 例では 23 ～ 44% であ
り633, 641-647，健常人に比べて VF例において高い．また，
若年男性，アスリート，アフリカ系米国人およびわが国を
含む東南アジア人で多いとされている 640, 648．ブルガダ症
候群とは疫学，臨床症状，心電図所見において共通点が多
いが，相違点も存在する 44．
4.4.1
診断
ERSの診断は，① 12誘導心電図における ER所見と②
臨床所見の両者を満たすことで行われる（表 29）8, 43．

表 28　ブルガダ症候群の診断とリスク評価に関する EPS
の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

自然発生のタイプ 1心電図で原因不明の
失神がある症例に対して，EPSを考慮す
る．

IIa C

自然発生のタイプ 1心電図で無症候性で
あっても，考慮すべき他の臨床所見（年
齢，性別，家族歴など），その他の心電図
異 常 所 見（QRS 棘 波，J 波 な ど ），
SCN5A遺伝子変異を有する症例に対し
て，EPSを考慮してもよい．

IIb C
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a.  12誘導心電図における早期再分極所見
下壁誘導の 2誘導以上または側壁誘導の 2誘導以上，
ないしはその両者に 0.1 mV以上の J点上昇を伴った場合
を ERパターンとよぶ．J波は，その波形からノッチ型とス
ラー型に分類される（図 25）．脚ブロックとの鑑別は，ノッ
チまたはスラーを認めない誘導におけるQRS幅が 120 ms
未満であると定義されている 649．表 30のような疾患に伴
うER所見と鑑別する必要がある．
b.  臨床所見
明らかな器質的心異常を伴わない VFもしくは多形性

VTを認める．そのほか，原因不明の心肺蘇生症例ないし
は心臓突然死症例も含む．ただし，冠攣縮に伴って誘発さ
れたVFもしくは多形性VT症例を除外する必要がある 650．
4.4.2
リスク評価
図 26に ERパターン心電図を認めた場合の検査フロー
チャートを示す．
a.  臨床症状

VFの既往がある ERS患者では，失神の既往を有する
症例が比較的多いと報告されている 44．一方，VFの既往
例および心停止からの蘇生例以外で，ER所見を有する症
例における突然死の予測はきわめて困難である．健診やス
クリーニングでたとえ ER所見を認めたとしても，将来的
にVFを発症する危険性はきわめて低いといえる 62．
b.  12誘導心電図指標

12誘導心電図において，①下側壁の広範な誘導におけ
る J点上昇，② 0.2 mVを超える J点上昇，③ ST部分が
水平型もしくは下降型，④日内変動や日差変動の大きな J
波所見は，心イベント発症の高リスクを示唆する 651．Ka-
makuraらは，VFの既往があるERS患者 31人のうち，右

表 29 ERおよび ERSの診断基準
ERの診断

12誘導心電図において，下壁誘導の 2誘導以上または側壁誘導
の 2誘導以上，ないしはその両者に 0.1 mV以上の J点上昇を伴
う，スラー型またはノッチ型の ERパターンを認める場合

ERSの診断

以下の症例に ERパターンを認める場合
・ 器質的心異常を伴わない VF症例ないしは多形性 VT症例
・ 原因が明らかではない心肺蘇生症例ないしは心臓突然死症例

（日本循環器学会．2018 8 より）

表 30　ERSと鑑別すべきおもな疾患

心疾患 ブルガダ症候群，ARVC/ACM，虚血性心疾患，
心筋炎，心外膜炎，心臓腫瘍

心疾患以外 低体温症，電解質異常（低 Ca血症，高 K血症）

図 25 ERの波形

ノッチ型 スラー型

図 26 ERパターン心電図を認めた場合の検査フローチャート

・ 経過観察
・ 症状の定期的な確認
・ 定期的に 12 誘導心電図検査

を行って日内変動および日
差変動の大きな J 波の有無を
確認

下肢壁誘導における J 点上昇

ICD 植込み治療検討
推奨クラス I

不整脈以外の
原因精査

VF，多形性 VT を
認めた場合

原因不明の失神に対する ILR 植込み
推奨クラス I

（心原性が疑われる場合）

有症候性 無症候性

失神，痙攣，夜間苦悶様呼吸  ・VF，多形性 VT を認める
  ・原因不明の心肺停止蘇生症例
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側胸部誘導で非タイプ 1（タイプ 2およびタイプ 3）の ST
上昇（高位肋間および Naチャネル遮断薬負荷後も非タイ
プ 1）を認めた 12人では，この所見を認めなかった 19人
に比べて有意にVF再発が多かったことを報告している 652．
一方，ブルガダ症候群では下側壁誘導での ERを合併して
いる場合に VFの発症リスクが高まることが知られてい
る 170, 603．これらは，ブルガダ症候群および ERSともに広
範な誘導における ER所見を有することが VF発症の高リ
スクであることを示唆している．

ERS患者においては，VF発症リスクの評価目的で高位
肋間および Naチャネル遮断薬負荷による前胸部誘導心電
図波形の評価が有用である．
c.  特殊心電図指標
わが国のAbeらは，VFの既往のある 22人を ERS患者

7人と非 ERS患者 15人に分け，24時間心電図記録から
脱分極異常の指標である心室 LPを時間帯別に解析した．
ERS群では夜間に心室 LPが高率に陽性となる日内変動を
示したことから，心室 LPの日内変動評価がリスク層別化
に有用である可能性を指摘している 644．一方，Solimanら
はホルター心電図検査を施行した 687人において，心電図
における ER所見と心室 LPおよび心拍変動解析結果に関
連性がなかったことを報告している 653．
d.  心臓電気生理学的検査

Mahidaらは，わが国を含む多施設からのVFによる心
停止既往のある ERS患者 81人（平均年齢 36歳，男性 60
人）に対して EPSを施行した 651．18/81人（22%）にVF
が誘発され，平均 7年間のフォローアップが行われた．VF
誘発群の 6/18人（33%），VF非誘発群の 21/63人（33%）
にVF再発が認められ，両群間に差がなかった．この報告
はあくまで VF既往例を対象としたもので，無症候例を対
象とはしていないが，ERS患者におけるリスク層別化とし
ての EPSの有用性は低いと考えられる 133．
4.5

カテコラミン誘発多形性心室頻拍
（CPVT）
CPVTは比較的まれな不整脈であり 654-656，通常 10歳前
後で運動，カテコラミン投与などによりVTやVFを発症
し，若年者の失神発作や突然死の原因として重要である 657．
CPVT患者は心臓超音波，CT，MRIなどの画像診断で構
造・機能異常を認めることはなく，安静時心電図も目立っ
た異常所見はない．したがって，一般的な臨床検査におい
て無症状のCPVT患者をスクリーニングすることは難しい．
診断に関する推奨とエビデンスレベルを表 31に示す．

4.5.1
臨床所見・検査
a.  症状（失神発作，VF）

CPVTの主要な初発症状は失神であり，通常，運動ある
いは感情ストレスに伴って発生する 654, 655．Sumitomoらの
報告によれば，CPVTと診断された 29人中，失神で見出
されたのが 23人（79%），心停止が 2人（7%）であった 655．
最初の失神は 20歳まで（おもに 7～ 12歳）658に発生する
ことが多い．さらに初発症状が心停止の場合もあり，乳幼
児突然死症候群 659や特発性 VFの原因が CPVTである場
合もある 660．また若年の運動中あるいは緊張や感情ストレ
ス時の意識消失や心室不整脈が主体となるため，先天性
LQTS1型（LQT1）との鑑別が重要である 661．過去に
LQT1と診断されていた症例が実は CPVTであることが判
明することは少なくない．
b.  安静時心電図

CPVTの安静時心電図は一般的には正常範囲だが，約
20%の症例で洞徐脈を認め 662, 663さらにU波を認めるこ
ともある 48．心房細動（AF）や洞不全症候群（SSS）などの
上室不整脈が 16～ 26%で認められる 656, 664, 665．
c.  運動負荷心電図・薬剤負荷心電図
運動負荷試験はCPVTを診断するうえでもっとも有力な
検査法である 656．CPVTに対する運動負荷試験は，再現
性をもって心室不整脈を誘発することが可能である 654, 655．
運動により心拍数が 120～ 130拍 /分を超えると PVCは
出現するが，運動継続により多形性 VT，二方向性 VT（1
拍ごとにQRSの極性が 180度変わり，VT波形間の連結
期がほぼ一定の頻拍）が出現し，きわめて速い VT/ VFが
誘発されると失神や突然死を惹起する65, 655, 666（図 27）65．

表 31　CPVTの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

安静時心電図，経胸壁心エコー図検査
（TTE），CT，MRIなどの画像診断で器質
的・機能的異常の除外を行う．

I C

CPVTで心停止蘇生例または VFが臨床
的に確認されている症例に対し，蘇生後
で運動負荷ないし薬物負荷試験が困難な
場合，遺伝学的検査を行う．

I C

多形性 VT，二方向性 VTの誘発を目的と
した運動またはアドレナリン負荷試験を
考慮する．

IIa C

多形性 VT，二方向性 VTの検出を目的と
したホルター心電図検査を考慮する． IIa C

VT/VFの誘発を目的とした EPSを行う
べきではない．

III
Harm C
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図 27 CPVTにおける 2方向性 VTと VFの心電図の実例
（Sy RW, et al. 2011 65 より）

©2011 Published by Elsevier Inc. on behalf of Heart Rhythm Society, with permission from Elsevier.

アドレナリン投与中（0.20μg/kg/分）に認められた心室不整脈

二方向性 VTは CPVTに特徴的とされるが，その出現
率はかならずしも高くなく，軽症例では PVCの単発ある
いは 2段脈のみ認められることがある 656．左脚ブロック
（LBBB）＋下方軸を伴う 2段脈あるいは 3段脈は，CPVT
に特異的（陽性適中率 100%，陰性適中率 92%）とされる
が 667，右脚ブロック（RBBB）＋上方軸を示す報告もあ
り 65，一定のQRSのオルタナンスを伴わない不規則な多
形性 VTを呈する場合もある 668, 669.無症状の CPVT家族
に対して運動負荷を行い二方向性 VTが出現することに

よって CPVTと診断された場合の特異度は 97%であった
が，感度は 50%であった 670．CPVTと鑑別が必要な疾患
にAndersen–Tawil症候群（ATS，LQT7）があるが，ATS
患者では運動負荷前に RBBB型 VTが頻繁に観察され，
運動ピーク時にはVTは抑制されたが，CPVT患者では安
静時に不整脈はなく運動時におもに LBBB型心室不整脈
が誘発された 671.
アドレナリン負荷試験も，運動負荷試験を施行できない
症例の診断のために有用と考えられる 43, 65．しかし CPVT
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患者 36人とその家族 45人に対し，アドレナリン負荷によ
る心室不整脈の出現の有無を調べた結果，その特異度は
98%であったが，感度は 28%と低かった 672．
d.  ホルター心電図
ホルター心電図は 656，とくに運動負荷試験が施行できな
い症例（蘇生後症例や幼児など）や感情ストレスに伴って
症状が出現するような不整脈の検出に有用であるが，不整
脈検出の感度は運動負荷試験に比べると低い 65．
e.  心臓電気生理学的検査

CPVTに認められる二方向性 VTや多形性 VT，PVCは
プルキンエ起源であるとの報告があり，薬剤抵抗性や植込
み型除細動器（ICD）頻回作動例に対してはアブレーション
治療も選択肢の 1つとして考えられている．しかし，EPS
によるCPVTの診断価値は低く，ESCガイドラインでは突
然死のリスク評価として EPSによるVT/VF誘発は禁忌と
されている 188．
f.  遺伝学的検査

CPVT患者の 60～ 70%に遺伝子異常が見つかり，現
在までに数種類の原因遺伝子が報告されているが，ほとん
どがリアノジン受容体の遺伝子 RYR2である（表 32）8．
ESCガイドライン 188では，RYR2とCASQ2のみをCPVT
の原因遺伝子としている．
これまで 150以上の CPVTの原因と考えられる RYR2
の病的変異が報告されているが，その多くが特定の領域に
集中している 673．また常染色体顕性遺伝を呈するが，家族
内発症は少なく孤発例が多いといわれる．CASQ2 674や
TRDN 675は常染色体潜性遺伝を呈し，RYR2異常の患者
よりも重篤と考えられる．CASQ2の homozygousあるい

は compound heterozygousの異常を有する CPVT患者
（発端者）36人と一方の遺伝子異常のみ有する家族 76人
を調べた結果では，発端者の突然死リスクはきわめて高く
（76～ 97%），heterozygous異常の家族においても 33%が

CPVTと臨床診断された 676．
したがって，患者の病歴，家族歴，心電図所見などから
臨床的にCPVTと診断あるいは疑われた患者に対して，診
断確定のため遺伝学的検査が推奨される（ただし保険適用
外）．また家族に対しては，当該患者においてみつかった
遺伝子異常の有無を検査することが推奨される 317（第 1章
8参照）．
4.5.2
診断基準
CPVTは器質的心疾患を認めず，心電図が正常な 40歳
未満の例で，運動もしくはカテコラミン投与により，他に
原因が考えられない二方向性 VT，多形性 VT，多形性
PVCが誘発される場合，または CPVTに関連する遺伝子
変異を認める場合に診断される．発端者の家族で心疾患を
認めないにも関わらず，運動による多形性 PVCや二方向
性 VTもしくは多形性 VTが誘発される場合もCPVTと診
断される 43．
4.6

不整脈原性右室心筋症（ARVC）/
不整脈原性心筋症（ACM），
不整脈原性左室心筋症（ALVC）

ARVCは，右心室を中心に脂肪変性・線維化が進行す
る fibro-fatty changeを特徴とする．右室起源の心室不整

表 32 CPVTの亜型

CPVT1 CPVT2 CPVT3 CPVT4 CPVT5
CPVT関連疾患

ATS LQT4

割合（%） 50～ 60 1 ≪ 1 ≪ 1 ≪ 1 ≪ 1 ≪ 1

遺伝形式 AD AR AR AD 弧発例 AD AD

初発症状発現（歳） 10 7 22, 18, 4 4 2, 26 14, 9, 17 ?

性差（M：F） 1:1 1:1 1:1 1:1 M=3 F＞M? ?

染色体遺伝子座 1q43 1p13.1 4p13.1 14q32.11 6q22.31 17q24.3 4q25-26

原因遺伝子 RYR2 CASQ2 TECRL CALM1 TRDN KCNJ2 ANK2

蛋白 リアノジン受
容体

カルセクエス
トリン TECRL カルモジュリン トリアジン Kir2.1α アンキリン B

突然死発生率（%） ≈ 10 ≈ 42 ≈ 57 ≈ 18 ≈ 25 ? ?

AD：常染色体顕性遺伝，AR：常染色体潜性遺伝
RYR2：リアノジン 2，CASQ2：カルセクエストリン 2，TECRL：trans-2,3-enoyl-CoA reductase like protein，CALM1：カルモジュリン 1，
TRDN：トリアジン，KCNJ2：Kチャネル内向き整流サブファミリー Jメンバー 2，ANK2：アンキリン 2

（日本循環器学会．2018 8 より）
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脈を生じ突然死の原因となる疾患として以前から報告さ
れ，有病率は 1,000～ 5,000人に 1人とされている 677, 678．
遺伝性心筋疾患として位置づけられ，細胞間接着斑デスモ
ソームに関連する遺伝子のヘテロ接合変異，もしくは遺伝
子複合変異の関与が示唆されている 72．しかし，近年では
非デスモソームや遺伝子に関連しない例も報告されてお
り 679，また右心室のみならず両心室あるいは左心室単独に
病変が認められる場合もあり，大きな枠組みとしてACM
ともよばれている 680．
多彩な遺伝的背景，臨床像を呈する疾患であるが，基本
となる診断基準は 2010年に発表された Task Force Crite-
ria（2010-TFC）となる 269．その後，画像診断と遺伝子診
断の進歩により，2019年にはHRS expert consensus state-
ment 680が，2020年には Padua criteria 681および ESCの
診断基準・鑑別診断の評価 682が発表された．

ARVC/ACMは心室の構造的変化が軽度もしくは，明ら
かな心機能低下がない時期から致死性心室性不整脈を発
症し突然死をきたしうるため，患者の予後という観点から
も早期診断が重要となる．診断とリスク評価に関する推奨
とエビデンスレベルを表 33に示す．治療に際しては ICD
の適応も考慮する必要があり，診断感度のみならず特異性
も重視した診断基準が求められる．本ガイドラインでは，
2010-TFC（表 34）680, 681を基本として，2019年のHRS ex-
pert consensus statementの内容を取り入れて作成した．
TFC-2010は 6項目あり，それぞれ大基準と小基準が設け
られている．大基準を 2点，小基準を 1点と計算し，4点
以上で確定，3点が境界，2点で可能性という診断に分類
される．
4.6.1
全体あるいは局所の機能障害と構造的変化
心室の全体・局所の機能障害と構造的変化は，心エコー
もしくは心臓MRIで評価する．特に心臓MRIは多様な表
現型を呈するARVC/ACMの診断に有用である．右室造
影での評価については，心内膜心筋生検を施行する場合に
限り検討することが望ましい．また，ガドリニウム造影
MRI検査は，陰性適中率が高く682，ARVC/ACMの除外
診断に有用となる可能性がある．ただし，血縁者が
ARVC/ACMと診断された場合には，経時的なフォロー
アップが重要となる．
4.6.2
右室壁の組織学的特徴
2010-TFCでは，心筋生検もしくは外科手術の際に採取

した心筋標本での評価となっている．右室自由壁での線維
置換の所見を認める場合にその残存する心筋細胞の量によ
り大基準，小基準に分類する．この際，脂肪置換の有無は

問わない．心臓MRIの画像診断による組織学的評価につ
いては診断基準に採用されていないが，近年MRI画像診
断による，局所の壁運動障害の評価と，ガドリニウム遅延
造影所見を合わせたARVC/ACM診断の有用性が報告さ
れているが 682，現時点では補助的診断として用いるのが妥
当である．
4.6.3
心電図（再分極異常）
再分極異常は，完全右脚ブロック（CRBBB）がなく

QRS幅が 120 ms以上で，右側前胸部誘導 V1からV3（V4

以上）の T波の陰転化を認める場合は大基準の基準とする．
CRBBBがなくV1，V2誘導，またはV4～ V6誘導のいず
れかで T波陰転化を認める場合（図 28），CRBBBを認め，
V1～ V4まで陰転化している場合は小基準の基準となる．
14歳以下については健常人であっても，V1～ V4に T波
陰転化がみられることがあり，判定基準には該当しない．
最近わが国から，小児の心電図所見で，下壁及び前胸

部誘導での T波陰転，前胸部誘導の T波の不連続性が
ARVC/ACMの特徴であるとする報告がある 683．
4.6.4
心電図（脱分極異常）
右側胸部誘導でのQRS終末から T波開始までの低振幅
信号であるε波は，ARVC/ACMに特徴的な心電図所見で
ある（図 28）．ただし，他の疾患でもε波と類似する心電
図所見がみられることがあり，慎重な評価が必要である．

表 33 ARVC/ACMの診断とリスク評価に関する推奨とエ
ビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

ARVC/ACM の診断に 2010 年の Task 
Force Criteria 269を用いる． I C

心室機能障害と構造的変化を評価するた
めに，心エコー・心臓MRIを行う． I B

ARVC/ACMの診断のために，12誘導心
電図で胸部誘導の T波の陰転，ε波，
QRS波の終末伝播時間（TAD）を評価す
る．

I B

ARVC/ACMを疑う患者にホルター心電
図検査を行う． I B

ARVC/ACMを疑う患者に家族歴・運動
歴の詳細な聴取を行う． I C

ARVC/ACM を 疑 う 患 者 の 診 断 に
SAECG検査を考慮する． IIa B

心室の組織学的特徴を評価するために，
ガドリニウム造影心臓MRI検査を考慮す
る．

IIa C



64

不整脈の診断とリスク評価に関するガイドライン

表 34 ARVC/ACMの診断基準
ARVCの Task Force Criteriaより改変（診断の大基準，小基準）

確定：大基準 2つ，または大基準 1つおよび小基準 2つ，または異なるカテゴリーから小基準 4つ
境界：大基準 1つおよび小基準 1つ，または異なるカテゴリーから小基準３つ
可能性：大基準 1つ，または異なるカテゴリーから小基準 2つ

大基準 小基準

全体あるいは局所の機能障害と構造的変化

心エコー

局所の右室の無収縮・低収縮もしくは瘤を認め，拡張末期に下
記 1つを満たす
・右室流出路が傍胸骨長軸像で 32 mm以上（体表面積あたり

19 mm/m2以上）
・右室流出路が傍胸骨短軸像で 36 mm以上（体表面積あたり

21 mm/m2以上）
・右室面積変化率が 33%以下

局所の右室の無収縮・低収縮もしくは瘤を認め，拡張末期に下
記 1つを満たす
・ 右室流出路が傍胸骨長軸像で 29 mm以上 32 mm未満（体
表面積あたり 16～ 19 mm/m2）

・右室流出路が傍胸骨短軸像で 32 mm以上 36 mm未満（体
表面積あたり 18～ 21 mm/m2）

・右室面積変化率が 33～ 40%

MRI

局所の右室の無収縮・低収縮もしくは右室収縮の非同期瘤を認
め，かつ下記 1つを満たす
・右室拡張末期容積が体表面積あたり 110 mL/m2以上（男
性），100 mL/m2以上（女性）

・右室駆出率 40%以下

局所の右室の無収縮・低収縮もしくは右室収縮の非同期瘤を認
め，かつ下記 1つを満たす
・右室拡張末期容積が体表面積あたり 100 mL/m2以上 110 

mL/m2未満（男性），90 mL/m2以上 100 mL/m2未満（女性）
・右室駆出率 40～ 45%

右室造影 局所の右室の無収縮・低収縮もしくは瘤を認める

右室壁の組織学的特徴

右室自由壁の組織標本の 1つ以上で線維化組織への置換を認
め，形態計測解析で残存心筋が 60%未満（あるいは定性的に
推定 50%未満）
心内膜心筋生検での組織の脂肪置換の有無は問わない

右室自由壁の組織標本の 1つ以上で線維化組織への置換を認
め，形態計測解析で残存心筋が 60～ 75%（あるいは定性的に
推定 50～ 65%）
心内膜心筋生検での組織の脂肪置換の有無は問わない

心電図　再分極異常

右側前胸部誘導（V1～ V3）あるいはそれを超えた誘導での陰性
T波（年齢＞14 歳で QRS時間 120 ms以上の CRBBBがな
い場合）

① 右側前胸部誘導（V1～ V2）あるいは V4～ V6で陰性 T波（年
齢＞14歳で CRBBBがない場合）

② 右側前胸部誘導（V1～ V4）で陰性 T波（年齢＞14歳で
CRBBBがある場合）

心電図　脱分極異常・伝導異常

右側前胸部誘導（V1～ V3）におけるε波（QRS波終末から T
波の開始の間の再現性がある低振幅信号）

① 標準心電図の QRS時間が 110 msを超えることなく，
SAECGでの心室 LPの 3つの基準のうち 1つ以上満たす
・ filtered QRS duration（fQRS）が 114 ms以上
・ 40 µV未満の duration of terminal QRS（LAS40）が 38 

ms以上
・ root-mean-square voltage of terminal 40ms（RMS40）
が 20 μV以下

② CRBBBがない場合，V1～ V3の S波谷点から QRS終末
（R’ を含む）までの終末伝播時間（TAD）が 55 ms 以上

不整脈

LBBB型・上方軸（II，III，aVF 誘導で陰性 QRS，aVL誘導で
陽性 QRS）の非持続性あるいは持続性 VT

① LBBB型・下方軸のいわゆる右室流出路起源（II，III，aVF 
誘導で陽性 QRS，aVL誘導で陰性 QRS）ないしは不定軸の
非持続性あるいは持続性 VT

② ホルター心電図で 500回 / 24時間以上の PVC

家族歴

① 本診断基準で ARVC/ACMと診断された，第 1度近親者の
存在

② 剖検もしくは外科手術で病理学的に ARVC/ACMと診断さ
れた第 1度近親者の存在

③ 評価段階の患者で ARVC/ACMに関連もしくは関連が想定
される病因遺伝子変異の同定

① 本診断基準では ARVC/ACMと診断できないが，過去に
ARVC/ACMと診断された第 1度近親者の存在

② 35歳未満で突然死をきたした ARVC/ACMと疑われる第 1
度近親者の存在

③ 病理学的あるいは現在の Task Force Criteriaで ARVC/
ACMと診断された，第 2度近親者の存在

（Towbin JA, et al. 2019 680 より）
©2019 Heart Rhythm Society., with permission from Elsevier.
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特に他のARVC/ACMを疑う所見がない場合には注意を
要する．

SAECGから求めた心室レイトポテンシャル（LP）での
評価は，12誘導心電図のQRS幅が 110 ms未満の場合に
限る．心室 LPの 3つの指標のうち 1つあれば小基準の基
準となる．一方，12誘導心電図では，CRBBBがない場合
で，V1～V3のいずれかの誘導で S波の最下点からQRS
の終末（R′を含む）までの終末伝播時間（TAD）が 55 ms
以上の場合に小基準の基準を満たす．
4.6.5
不整脈
LBBB型，上方軸の非持続性・持続性 VTは ARVC/

ACMに関連する可能性が高く，大基準の基準となる（図
29）．一方，下方軸または不定軸の LBBB型の非持続性・
持続性 VTは，流出路起源が想定され，特異性が低くなり
小基準の基準となる．ARVC/ACMを疑う際の電気生理検
査での心室性不整脈の誘発性については診断基準に含ま
れない．ARVC/ACMでは，ホルター心電図において 24
時間で 500発以上の PVCが認められることが多く，小基
準の基準となる．右室下壁からの期外収縮は右室流出路起
源よりも特異性が高く，トレッドミル運動負荷試験や 12誘
導ホルター心電図などで PVCのQRS波形の評価は参考
となる．

図 29 LBBB+上方軸 VTの心電図の実例
A：心電図，B：心臓MRI，C：心エコー図
VTは下壁誘導で QRSが陰性．ガドリニウム造影心臓MRIで右室前壁および心室中隔後壁側に遅延造影（LGE）像を認め（矢印），心エコー図で
も右心室の拡大と壁運動低下を認める．

A B

C

図 28 ARVC/ACMの心電図の実例
不完全右脚ブロック（QRS幅：110ms）のε波と陰性 T波を認める．
矢印：ε波，＊：陰性 T波

1 mV
1 秒

V1

V2

V3

V4

V5

V6
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ARVC/ACMにおける不整脈の出現は大きく予後に影響
を及ぼすため，確定診断に至らない場合であっても定期的
なホルター心電図での不整脈評価は重要である．
4.6.6
家族歴
2010-TFCで ARVC/ACMと診断された第 1度近親者

（遺伝子を 50%共有している親子・兄弟姉妹）がいる場合，
剖検や外科手術の際に病理学的にARVC/ACMと診断さ
れた第 1度近親者がいる場合に大基準の基準となる．また
評価中の患者においてARVC/ACMに関連する遺伝子変
異の所見が認められた場合も大基準の基準となる．ARVC/
ACM全体では，デスモソーム関連遺伝子変異は全体の
約 50%であり，その中でも一番多いのが PKP2変異であ
る 682．わが国からの報告では，DSG2変異が 48%と最多
であるが 684．この遺伝子変異の相違による不整脈の発生
や予後について差があるかどうかは明らかとなっていない．
4.6.7
運動と ARVC/ACM
ARVC/ACMはアスリートに多いことが知られており，
運動強度に応じてARVC/ACMが進行することが後ろ向
き研究で示されている 685．青年期にARVC/ACMと診断
された患者は，成人期に診断された患者と比べて，持久力
が必要なスポーツ競技（マラソンやクロスカントリーなど）
の経験者が多かった 686，このため，運動歴の詳細な聴取
は非常に重要である．ARVC/ACMにおけるカテコラミン
増加は心室不整脈の誘発に重大な影響を及ぼし 72, 73，運動
は心臓突然死リスクを増加させることから 685, 688-689，競技
スポーツや強度の高いレクリエーション活動は高度に制限

する必要がある 690．運動負荷試験および運動処方に関する
報告はほとんどみられない．ARVC/ACM 37人を対象に
薬剤負荷と運動負荷試験を比較すると，多形性心室不整脈
の発生率はイソプロテレノール負荷で有意に高かったとの
報告がある（89.2% vs 43.2%）691．ARVC/ACM 29人を対
象とした心肺運動負荷試験において，運動中の換気効率の
指標（V・E/VCO2 slope）が 34を超える患者では，中等度 /
重度の右室拡張と心不全が多い傾向にあった 692.

4.6.8
ALVCの診断
肥大型心筋症（HCM），LQTS，ブルガダ症候群，CPVT
などの遺伝性疾患の一部は，原因遺伝子の変異による関連
蛋白質の異常が病因と考えられている．ARVCに関しては，
デスモソームもしくは介在板（intercalated disk）の機能障
害を最終共通路とする機序（final common pathway）が考
えられている．一方で，ARVC/ACMの診断基準を満たさ
ず，左室起源の心室性不整脈や左室の構造変化が認めら
れ ARVC/ACMに関連する遺伝子変異（Desmoplakin，
Phospholanban，Lamin A/C，Filamin Cなど）が確認され
た場合には，ALVCもしくは left-dominant variant of 
ARVCと診断される．心電図所見としては，四肢誘導の低
電位（0.5 mV未満）や下側壁誘導の T波の陰転化が特徴
的であり，VTは RBBB型を呈する（図 30）．実際には
ARVCと診断された患者に左室の心筋障害や，左室起源
の心室性不整脈が認められる両心室型もあり，多様な臨床
像を呈する．遺伝学的検査と合わせて総合的に診断する必
要がある．

図 30 ARVC/ACMの多様な表現型

・ε波
・陰性 T 波 V1 〜 V4（〜 V6）
・VT（LBBB 型）
・遅延電位
・terminal activation duration ↑
・頻発する期外収縮
・右室での MRI 遅延造影所見
・右室拡大
・右室収縮能障害
・線維化置換像（心内膜生検）

デスモソーム
介在板
イオンチャネル

細胞骨格
筋小胞体
サルコメア
イオンチャネル
ミトコンドリア

ARVC ARVC ＋ ALVC ALVC

・四肢誘導低電位
・陰性 T 波 V4 〜 V6）
・VT（RBBB 型）
・頻発する PVC
・左室での MRI 遅延造影所見
・左室収縮能障害

ACM

右室

左室
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4.6.9
類似疾患との鑑別
ARVC/ACMでは右室起源の心室性不整脈を認めるた
め，特発性流出路起源VTを鑑別する必要がある 682．また
形態学的に ARVC/ACMと類似するものとしてアスリー
ト心臓，心内シャント疾患，肺高血圧症があり鑑別を要す
る 682, 693．左室優位に病変がみられる症例では，拡張型心
筋症（DCM），神経筋疾患，心臓サルコイドーシス，心筋
炎などが鑑別診断にあげられる．2010-TFCでは診断感度
が高く，心臓サルコイドーシスなど疾患によっては診断基
準を満たすこともあり注意を要する．
4.7

その他の遺伝性不整脈疾患
［進行性心臓伝導障害（PCCD）など］

PCCDや家族性 AF・心房静止などが該当する．ここで
は PCCDを中心に述べる．

PCCDは進行性，家族性の房室ブロックや脚ブロックを
特徴とし，失神やペースメーカ植込みの原因となる遺伝性
不整脈である．PCCDはさまざまな病態からなる症候群で
あり，不整脈，心筋症，骨格筋ミオパチーは臨床的にも遺
伝学的にもオーバーラップすると考えられる．表現型が
PCCDの場合は基礎心疾患のない 50歳以下の PCCDが
主であるが 43，年齢の基準をどうすべきか，基礎心疾患の
存在を否定すべきかどうか，骨格筋ミオパチーを除外すべ
きかどうかに関しては統一された見解がない．診断に関す
る推奨とエビデンスレベルを表 35に示す．
4.7.1
臨床所見・検査
PCCDは加齢に伴うSSSや脚ブロックなどの伝導障害
との鑑別が難しいことがあるが，心電図所見，家族歴，発

症年齢によってある程度は鑑別可能である．
a.  症状

PCCDの症状は伝導障害の程度によりさまざまで，無症
状のものから，ふらつき，めまい，失神，痙攣や，心停止，
突然死まで認められる．徐脈に伴う脳虚血症状（アダム
ス･ストークス発作）がみられることもある．PCCDは単
一の疾患概念ではなく，オーバーラップする心筋症や骨格
筋ミオパチーによって症状は大きく異なる．なかでも
LMNA変異による PCCD患者は，一般に 30歳代までは伝
導障害や心房不整脈が主で，40歳以降に心機能の低下と
重症心室不整脈を合併し，突然死やDCMに進行すること
が多い 321, 322, 694．
b.  家族歴

PCCDの診断には家族歴はきわめて重要である．50歳
以下のペースメーカ植込みや突然死の家族歴がある場合に
は SCN5Aや LMNAなどの遺伝子異常を有する可能性が
高い．
c.  安静時心電図
進行性の伝導障害を示す心電図所見として，二束ブロッ
クまたはモビッツ II型 2度以上の房室ブロックなどがある．
しかしながら加齢に伴う伝導障害でも類似の心電図所見は
しばしば認められるため，RBBBや単独のヘミブロック，1
度およびウェンケバッハ型 2度房室ブロックのみの心電図
異常所見や，診断時年齢が 70歳以上の孤発例は PCCD
から除外する．
心筋 Naチャネル遺伝子（SCN5A）変異陽性例では，ブ
ルガダ症候群や LQTSを合併することもある．LMNA変
異でみられる伝導障害は P波異常，PQ延長，心房静止，
SSS，脚ブロック，房室ブロックなど多岐にわたり，また心
室不整脈による突然死も多い．
d.  ホルター心電図
ホルター心電図は，徐脈性不整脈あるいは頻脈性不整脈
の検出に有効である．二束ブロックを伴う1度房室ブロッ
ク，症候性の高度房室ブロックは突然死の危険因子と考え
られる 43．
e.  心臓電気生理学的検査

EPSによる洞結節回復時間，AH間隔やHV間隔の計測
はペースメーカ植込みの判断には有用だが 2，プログラム
刺激によるVT・VFの誘発が突然死のリスクの評価に有
用かどうかのエビデンスはない．
f.  画像検査

PCCDは一般的には心臓伝導障害が主であり，心機能は
保たれていることが多い．ただし，SCN5Aや LMNA遺伝
子異常など一部の PCCDはDCMや左室緻密化障害など
の心筋症を合併することから，心エコー，心臓 CTやMRI

表 35 PCCDの診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

基礎心疾患のない 50歳以下の心臓伝導
障害（安静時心電図で二束ブロックやモ
ビッツ II型以上の房室ブロック）で，家
族歴として特に 50歳以下のペースメー
カ植込みあるいは突然死がある場合には，
積極的に PCCDの診断を行う．

I C

PCCD患者で，合併する DCMや左室緻
密化障害などの診断や，心サルコイドー
シスやアミロイドーシスなどの二次性心
筋症を鑑別する目的で，経胸壁心エコー
図 検 査（TTE）， 心 臓 CT， 心 臓 MRI，
PETなどの画像診断を行う．

I C
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などの画像診断が有用である．また心サルコイドーシスや
アミロイドーシス，他の心筋症なども心臓伝導障害に重症
不整脈，心不全などを合併することから，画像検査による
除外診断が必要である．
g.  遺伝学的検査
遺伝学的検査は PCCDの原因疾患の鑑別に有用である．

SCN5A，LMNA，非特異的カチオンチャネル遺伝子
（TRPM4）695は主要な遺伝子と考えられている．Makita
の報告によれば家族性 PCCDの 19%に SCN5Aの変異が，
15%に LMNAの変異が同定された 696．
現時点で PCCDに対する遺伝学的検査の臨床的有用性
については限定的であり，保険適用外である．しかし，血
縁者のなかに PCCDや突然死の家族歴がある場合には，
発端者が超高齢者でない限り，遺伝学的検査が推奨される．
また，すでに血縁者に遺伝子変異が同定されている場合に
家族の遺伝子解析を行うことは，予後予測の観点から重要
である．
とくに LMNA変異の場合は，突然死や心不全などの発
症年齢が中年期以降となることが多い．かならずしも症状
の有無にとらわれず，軽度でも心電図異常（1度房室ブロッ
ク，心房不整脈など）があれば，その変異の有無を解析し
リスク評価することが勧められる．
4.7.2
診断基準
以下の 4条件を満たすものを PCCDと診断する 8．
① 進行性の伝導障害を示す心電図所見として，二束ブロッ

クまたはモビッツ II型 2度以上の房室ブロックを認める
② 失神などの徐脈による症状またはペースメーカ植込みの
既往歴や家族歴がある

③ 診断時の年齢が 70歳未満
④ 診断時の除外項目として，器質的心疾患，骨格筋ミオパ
チー，サルコイドーシス，自己免疫性疾患，動脈硬化性
疾患が否定される（経過の途中で心筋症や骨格筋ミオパ
チーを合併した場合でも，徐脈による症状・病態がそれ
に先だっている，あるいは徐脈の関与が疑われる症例は
除外しない）

5.

原因不明の失神の診断

5.1

診断の進め方
一過性意識消失発作とは，「突然発症する意識消失発作
であり，短時間で自然回復する一過性のもの」と定義され
る．この際，転倒や昏睡などの除外が必要である 5, 697-699

（ESCガイドライン 2009 699図 1参照）．一過性意識消失に
は，失神やてんかん，心因性などの原因疾患が含まれてい
るため，初期評価の主目的は失神と非失神を見分けること
であり，意識消失時の状況把握・詳細な病歴聴取・身体所
見・心電図検査などで行う（図 31）5．患者本人のみならず

図 31 失神の診断フローチャート

一過性意識消失（失神の疑い）

治療

早期評価，治療 適宜，循環器系や
反射性失神の検査

心電図記録にもとづいて
遅れて開始される治療

評価終了

治療

初期評価

失神

確定診断 診断未確定

心原性失神を疑うリスク因子

あり なし
再発性失神

なし
失神は 1 回またはまれ

特定の検査，
専門医の診断による確定

非失神
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目撃者の情報が参考になる．
失神と非失神（特にてんかん）との鑑別をするうえで，て
んかんに関するある程度の基本的知識も求められる．たと
えば，失神やてんかんでは，発作時に開眼していることが
多いのに対し，心因性発作では閉眼していることが多い．
発作の持続時間に関しては，失神は 1分以内と短いのに対
し，非失神ではやや長い．意識消失後に意識朦朧状態が続
く場合には，失神以外の原因疾患も考慮する．動悸症状に
引き続いて短時間の意識消失をきたし，顔面蒼白を認める
場合には失神を疑う．
失神とは，「一過性意識消失をきたし体位の維持ができ
なくなるもの」と定義されるが，失神は症状であり疾患名
ではない．病態生理学的には一過性の全般性脳虚血で発生
し，その原因から反射性失神，起立性低血圧，心原性失神
の 3つに分けられる（図 32）．初期評価の結果，失神であ
ると判断した場合には，心原性を見落とさないことが重要
である．失神の原因となる疾患の特徴的な前駆症状，随伴
症状はあらかじめ認識しておく．たとえば，長時間の立位
時に前駆症状を伴う場合は血管迷走神経性失神を疑う．立
位直後に失神を繰り返し起立性低血圧が疑われる場合に
は，降圧薬などの服用の有無も必要な情報となる（表
36A）．運動時や動悸あるいは胸部症状が先行する場合，
臥位での失神や突然死の家族歴，器質的心疾患や心機能
低下，あるいは心電図で二束ブロック所見などがあれば心
原性失神を疑う（表 36B）．
徐脈性不整脈の中では，徐脈頻脈症候群や発作性房室
ブロックは，失神の原因となることが多い．ここでは，不
整脈による意識消失（不整脈性失神）と不整脈以外の非不
整脈性失神（おもに血圧低下による）に分け，その一般的
な症状の特徴を表 37に示す 2, 699．不整脈性失神には，二
次的に発生した不整脈によって引き起こされる失神も含め
た．

5.2

リスク評価
失神が強く疑われるものの，原因疾患の確定診断に至ら

ない場合には，リスク評価を行う（表 38）5．高リスク所見
があれば心原性失神の可能性を疑い，基礎心疾患や心機
能などを精査し運動負荷心電図，ホルター心電図，長時間
の心電図モニタを考慮する．また，必要に応じて心臓電気
生理学的検査（EPS），心臓カテーテル検査などで原因を確
定していく．発作頻度にもよるが，週に 1回以上の頻度で
症状があれば，まずホルター心電図が有用である．月 1回
以上の頻度であれば，体外式長時間ループ式心電計が有用
である．発作頻度が非常に少ないか，あるいは不定期に発
生している場合には，植込み型ループレコーダ（ILR）を考
慮する．
一方，高リスク所見がなく，初回発作あるいは発作頻度
がきわめて少ない場合には，経過観察のみでよい．しかし，
高リスク所見がなくても失神発作を頻回に繰り返す場合に
は，体外式長時間ループ式心電計の有用性が高い．反射性
失神や起立性低血圧などの非心原性失神を除外したうえで
不整脈との関与を見極めるために ILRも有用である．ILR
の適応基準については，第 1章 6および不整脈非薬物治療
ガイドライン（2018年改訂版）を参照されたい 2．
5.3

二束ブロックを有する患者の
原因不明の失神
心電図で二束ブロック（完全左脚ブロック，あるいは完
全右脚ブロックに左脚前枝ないし後枝ブロックを伴う場合
でQRS幅 ＞ 120 ms）を有する原因不明の失神患者では，
しばしば発作性房室ブロックをきたし，高い死亡率（特に
突然死）との関連が知られており，ペースメーカ治療の必
要性が検討されてきた 700, 701．EPSでHV時間 70 ms以上
あるいはペーシングや薬剤負荷（I群抗不整脈薬）で 2～ 3

図 32  失神の原因疾患

心原性失神

不整脈
・徐脈
　  ▶ SSS
　  ▶ 房室ブロック

・頻脈
　  ▶ 上室性
　  ▶ 心室性

構造的心肺疾患
・大動脈弁狭窄
・HCM
・肺高血圧
・大動脈解離

反射性失神 起立性低血圧

・血管迷走神経性失神
・頸動脈洞失神
・状況失神
・てんかん性失神

・薬物起因性
・自律神経不全
　  ▶ 原発性
　  ▶ 二次性
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度房室ブロックが誘発された場合には，ペースメーカ治療
の推奨クラス I適応である 698．しかし房室ブロックが心電
図で確認されておらずHV時間 70 ms未満の場合，ペース
メーカ治療はクラス IIb適応であるため，治療前に ILR
による経過観察を行い，原因疾患を精査することが推奨
される 698, 702-704．

5.4

正常心電図で基礎心疾患も認めない 
原因不明の失神
基礎心疾患もなく心機能も正常で，正常心電図を呈する
ものの，発作性房室ブロックにより前兆なく失神する患者
群が存在することが報告されている 705, 706．アデノシンに
高い感受性を示すため，アデノシン三リン酸（ATP）感受性
房室ブロックあるいは低アデノシン房室ブロックともよば
れている 706．EPSで房室伝導系に何ら異常は認めず，臨
床的にはATP 20 mg静注で 10秒以上の房室ブロックを呈
することで診断される．アデノシン血中濃度は低く，心房
期外収縮や心室期外収縮は房室ブロックの誘因とはなら
ず，房室ブロック中の PP間隔は房室伝導時とほぼ同じで
ある．いわゆる刺激伝導系の器質的障害による発作性房室
ブロックでは，後に持続性房室ブロックへ移行していくこ
とが一般的であるが，ATP感受性発作性房室ブロックでは
持続性房室ブロックへの進展はこれまで報告されていな
い．テオフィリン内服の有効性が示唆されているが，現時
点でのエビデンスはまだ少ない 707．現時点まで，ペース
メーカの適応に関する推奨は定まっていない．

5.5

反射性失神
「失神の診断・治療ガイドライン（2012年改訂版）」5で
は，反射性失神に対する用語が統一され，神経調節性失神
や神経調節性失神症候群などの用語は使用されていない．
現在，反射性失神には，血管迷走神経性失神，頸動脈洞
症候群，状況失神，てんかん性失神が含まれている．反射
性失神の多くは血管迷走神経性失神が占め，頸動脈洞症候
群と状況失神の割合は小さい．静脈還流量の低下による交
感神経の緊張ならびに心室の過収縮により機械受容体の刺
激と脳幹の血管運動中枢を介した反射が誘発される．この
反射による副交感神経の過緊張が，一過性の心拍数減少と
血圧低下をもたらし，その結果，全般性脳虚血をきたすこ
とにより失神に至る．洞性徐脈や洞停止のみならず，房室
ブロックが発症することもある．
血管迷走神経性失神は，①心抑制型，②血管抑制型，
③両者を伴う混合型，に分類されるが，心抑制型では心停
止時間が長く十数秒に及ぶことも珍しくなく，けいれん様
の反応を伴い，てんかんと誤診断されることもあるため，
注意が必要である 708．反射性失神と起立性低血圧の症状
によるおもな診断を示した（表 36A）．
診断にはチルト試験が有用である．チルト試験は再現性
と感度は低いものの特異度は高い 709．したがって，チルト

表 36 失神の診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

A．反射性失神と起立性低血圧

基礎疾患のない健常人に発生する失神で，
典型的な前駆症状（前兆）を伴い，立位負
荷や痛み・恐怖によって発生する場合に
は，血管迷走神経性失神と診断する．

I C

失神が特異的な要因（咳嗽，排尿，排便，
嚥下，食後，運動後）時，あるいはその
直後に発生する場合には，状況失神と診
断する．

I C

立位時に失神し，起立試験で有意な血圧
低下（収縮期血圧 20 mmHg以上または
拡張期血圧 10 mmHg以上の低下）を認
める場合には，起立性低血圧による失神
と診断する．

I C

上記基準を満たす典型的な症状ではない
が，心原性失神を疑わせる所見がない場
合には，血管迷走神経性失神あるいは起
立性低血圧を考慮する．

IIa C

B．心原性失神

心電図で下記の所見を認める場合には，
不整脈性失神を念頭において鑑別を行う．
・ 肉体的訓練を行っていないにもかかわ
らず，覚醒時に 40拍 /分未満の洞性徐
脈の持続，あるいは 3秒以上の洞停止
を認める

・ モビッツ II型 2度あるいは 3度房室ブ
ロック

・ 右脚と左脚の交代性脚ブロック
・ VTあるいは心拍数の非常に早い発作性
上室頻拍

・ 非持続性多形性 VTおよび QT延長・
短縮

・ 心停止を伴うペースメーカや ICDの機
能異常

I C

急性心筋虚血に伴う失神では，心筋虚血
をその原因とする心原性失神と診断する． I C

心房粘液腫，左房内ボール型血栓，重症
大動脈弁狭窄症，肺動脈塞栓，あるいは
急性大動脈解離などの患者に失神症状が
ある場合には，構造的心肺異常による失
神を疑う．

I C
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試験で失神が誘発されるかあるいは臨床症状と同じ症状が
誘発されれば確定診断となるが，誘発されなくても否定す
ることはできない．そのため詳細な問診により臨床診断す
ることも可能である（表 36A）．一方，チルト試験はペーシ
ング治療を考慮する場合において，治療の有効性の予測に
有用である 710．血管迷走神経性失神は，長時間の立位あ
るいは座位の状態で，不眠，疲労，恐怖などの精神的・肉
体的ストレス，人混みや閉鎖空間などの環境要因が誘因と
なり発症し，嘔気，冷汗，頭痛，眼前暗黒感，腹痛などの
前駆症状を伴い，基礎疾患のない若年者に発症する傾向が
ある．高齢者の反射性失神では，失神前駆症状が乏しく，
基礎疾患も有することが多いため，心原性失神との鑑別が
重要となる（表 36）．

5.6

てんかん性失神
てんかん発作は脳の電気的異常興奮により筋肉の硬直や
けいれんを伴うことが多いが，部分てんかんにおける複雑
部分発作では，上腹部不快感や吐き気などの前兆を伴い，
発作中にけいれんや筋硬直を伴わず，自動症や意識減損，
発作後の記憶の混乱や朦朧状態などが認められる．てんか
ん発作時には交感神経機能亢進による ictal tachycardia（お
もに洞性頻脈）を呈することが一般的である．側頭葉てん
かんによる複雑部分発作では，てんかん刺激による迷走神
経過緊張あるいはカテコラミン放出による交感神経過緊張

による迷走神経反射を誘発することで徐脈や心停止（ictal 
bradycardia/asystole）が生じ，二次的に失神を合併するこ
とから反射性失神に分類される．これを「てんかん性失神」
とよんでいる．てんかん発作で引き起こされた心停止によ
り脳血流が停止することで，てんかん発作自体も停止する
ことから，一種の生体防御反応とも考えられている 711．
てんかん性失神の心電図所見は，血管迷走神経性失神の

表 38 心原性失神のリスク所見
1．重度の器質的心疾患あるいは冠動脈疾患
 心不全，LVEF低下，心筋梗塞既往

2．臨床上あるいは心電図の特徴から不整脈性失神が示唆される
もの
① 労作中あるいは仰臥時の失神
② 失神時の動悸
③ 心臓突然死の家族歴
④ 非持続性心室頻拍
⑤ 二束ブロック（左脚ブロック，右脚ブロック＋左脚前枝ま
たは左脚後枝ブロック），QRS≧ 120 msのその他の心
室内伝導異常

⑥ 陰性変時性作用薬や身体トレーニングのない不適切な洞
徐脈（＜ 50/分），洞房ブロック

⑦ 早期興奮症候群
⑧ QT延長または短縮
⑨ ブルガダ心電図パターン
⑩ ARVC/ACMを示唆する右前胸部誘導の陰性 T波，ε波，
心室 LP

3．その他
 重度の貧血，電解質異常など

表 37 一過性意識消失の原因となる不整脈性失神と非不整脈性失神の症状による鑑別
不整脈性失神

（おもに，徐脈や頻脈で発生するもの）
非不整脈性失神

（おもに，血圧低下で発生するもの）

原因疾患の種類
徐脈性・頻脈性不整脈による心原性失神，反射性失神
［おもに心抑制型，てんかん性失神（ictal bradycardia/
asystole）を含む］など

起立性低血圧，反射性失神（おもに血圧低下型）など

前兆（前駆症状）の特
徴

動悸の自覚は心原性に比較的特徴的（上室・心室頻拍，
徐脈頻脈症候群など）．反射性では，頭重感，嘔気，嘔
吐，腹痛，心窩部不快感，眼前暗黒感など

反射性では，頭重感，嘔気，嘔吐，腹痛，心窩部不快感，
眼前暗黒感など

誘因（感情，体位など） 心原性では労作との関連性もある．反射性失神は立位や
座位での非体動時や環境要因・ストレスが影響する．

起立性低血圧は，立位時に発生する．反射性失神は立位
や座位での非体動時や環境要因・ストレスが影響する．

顔面蒼白 あり あり

意識消失時間 心原性失神や反射性失神では短く 1分以内が多い 1分以内が多い

痙攣の有無 しばしば認める（数秒～ 15秒程度） 少ない

開眼の有無 開眼 開眼

自動症の有無 てんかんによる不整脈性失神ではしばしば まれ

朦朧状態・失見当識 てんかんによる不整脈性失神ではしばしば なし

咬舌 まれだが，失神では舌前面 まれだが，てんかん発作では舌側面

転倒・外傷部位 頭部・顔面 頭部・顔面
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脈拍変動と類似し，典型例では一過性の心拍数上昇に引き
続く洞性徐脈から洞停止（心停止）へと進行する 711．心停
止時間は比較的長く10秒以上の心停止もまれではない．
そのため，一次性の洞不全症候群と誤診されペースメーカ
治療が行われている場合があるので，注意が必要である．
てんかん性失神に対するペースメーカ治療の有効性につい
ては，エビデンスが得られておらず，抗てんかん薬治療で
ペースメーカ作動を認めなくなったとの報告もある 712, 713．
また，ペースメーカ治療によりてんかん発作が増悪したと
の報告もある 714．

6.

潜因性脳梗塞の診断

6.1

概念
潜因性脳梗塞（cryptogenic stroke）は，原因不明の脳梗
塞と定義される 715．脳梗塞のおもな病型はアテローム血栓
性脳梗塞，心原性脳塞栓，ラクナ梗塞の 3つである 716．こ
の 3つ以外の原因としては，卵円孔開存による奇異性塞栓
症，心房中隔瘤，大動脈弓アテロームによる塞栓症などが
含まれる．一方で，さまざまな検査を行っても原因不明の
ことがあり，これを一般に潜因性脳梗塞とよぶ 711．した
がって潜因性脳梗塞の診断は，原因を特定できる脳梗塞を
除外することによってなされる．潜因性脳梗塞の多くは，
検出することができない発作性心房細動（AF）が原因であ
ると考えられている 717．
塞栓源不明脳塞栓症（ESUS）という用語がある．これは
画像診断上では脳塞栓症と診断されるが，原因となる塞栓
源が認められないことを指す 718．つまり，ESUSは潜因性
脳梗塞の中に含まれる病態である．ESUSという用語は，
AFに起因する脳塞栓症の予防薬である直接作用型経口
抗凝固薬（DOAC）の登場により，多く使用されるように
なった．

6.2

診断方法
6.2.1
画像診断
医療面接，身体所見，一般検査で脳梗塞が疑われた場
合，最初に脳の画像検査を行うことが推奨されている．拡
散強調MRIは，禁忌の場合を除いて，他のMRIシーケン
スや CTよりも脳イメージングとして優先される 717, 719．何

らかの理由で拡散強調MRIを行うことができない場合に
は，CTで代用する．ほとんどの潜因性脳梗塞は，心原性，
おもにAFによる心原性脳塞栓と考えられているため，次
のステップとして，ホルター心電図やイベント心電図を用
いてAFの検出を試みる．同時に，経胸壁心エコー図検査
（TTE）で心臓内の血栓の有無についても評価する．左心耳
内の血栓は通常 TTEでは検出困難であるが，比較的大き
な左房内血栓や左室瘤内の血栓などは TTEでも検出可能
である 720．
異常が検出されなかった場合には，頸部血管エコーなど
を用いて頸動脈狭窄の有無を評価する．それでも異常が検
出されなかった場合に，経食道心エコー図検査（TEE）で
左心耳内の血栓の有無を評価する 721．TEEは，TTEと比
較して左心耳内血栓の検出率が高い．原因としては少ない
が，奇異性塞栓の可能性を考え，下肢静脈エコーで深部静
脈血栓症，TEEで卵円孔開存や心房中隔欠損症などのシャ
ント疾患の有無を評価し，さらには大動脈 CTで上行大動
脈の壁在血栓の有無を評価する．以上のプロセスを経て原
因を特定できなかった脳梗塞を，潜因性脳梗塞として診断
する 133（表 39，図 33）．

表 39 潜因性脳梗塞の診断に関する推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

脳塞栓が疑われた患者において，最初の
脳イメージング検査として拡散強調MRI
を行う．

I A

脳塞栓の原因として心原性が疑われる場
合に，TTEを行う． I A

脳塞栓の原因として AFが疑われる場合
に，ホルター心電図およびイベント心電
図を用いて長時間心電図モニタリングを
行う．

I B

潜因性脳梗塞の原因として AFが疑われ，
長時間心電図モニタリングで検出されな
い場合に，ILR植込み術を行う．

I B

脳塞栓の原因として AFが疑われる場合
に，TEEを考慮する． IIa B

脳塞栓の原因検索として頸部血管エコー，
下肢静脈エコー・大動脈 CTを考慮する． IIa B

スマートフォンやスマートウォッチなど
を用いた発作性 AFの検出を考慮しても
よい．

IIb C

脳塞栓の原因検索として，長時間心電図
モニタリングをはじめとする非侵襲的検
査を行うことなしに，ILR植込み術を行
うことは推奨されない．

III
No benefit B
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6.2.2
心電図モニタリングによる心房細動の検出
永続性または持続性のAFは一般的な心電図検査で容易
に検出できるが，発作性 AFの検出は難しいことが多い．
現在の欧米のガイドラインでは，一過性（発作性）AFが疑
われ，他の脳梗塞の原因が特定されていない潜因性脳梗塞
を含む虚血性脳卒中の患者では，まずは心電図モニタリン
グを行うことを推奨している 66, 717．ホルター心電図（24～
48時間）あるいはイベント心電図（2～ 4週間）が使用され
る．メタ解析において，心電図モニタリングの継続時間が
長くなると，新規 AFの検出率が高くなることが報告され，
モニタリングが 72時間未満の場合は 5.1%，7日間以上で
は 15%，3ヵ月では 29.1%の患者で新規にAFが検出され
た 722．最近では，スマートフォンやスマートウォッチを用
いて心電図を記録できるシステムが開発されており（巻末
図 37～ 40），これらを使用すればさらにAFの検出率が
向上する可能性がある．ただし，このような新しい心電計
を用いてのAFの検出においては，現時点では多くの制限
および課題があり，診療において活用できる状況ではない．

6.2.3
植込み型心電計による AFの検出
近年，植込み型ループレコーダ（ILR）が，潜因性脳梗塞
患者における一過性（発作性）AFの検出に使用されるよう
になっている．AFの検出率は ILRのほうが非侵襲的心電
図よりも有意に高いことが示されている．ILRでは 2～ 3
年間心電図をモニタリングすることができる．特に，無症
候性の患者においては有用なツールである．

CRYSTAL AF試験では，ILRの使用で 6ヵ月までに
8.9%の症例で新規にAFが検出されたのに対して，従来
の非侵襲的心電図モニタリングでは 1.4%であった．12ヵ
月までではそれぞれ 12.4%と 2.0%であり，ILRの有用性
が示された 241．EMBRACE試験でも同様の結果が報告さ
れ，AFが新たに検出されたのは 30日間の ILRを受けた
患者の 16.1%，24時間モニタリングを受けた患者では 3.2%
であった 428．系統的レビューでは，心電図モニタリングの
期間と手法を順次アップさせることにより，虚血性脳卒中
患者のAFの新規検出率が高くなることが示されている．
フェーズ 1（救急室内）7.7%，フェーズ 2（入院期間中）
5.1%，フェーズ 3（最初の外来受診時）10.7%，フェーズ 4
（イベント心電図や ILRの使用による 2回目の外来受診時）
16.9%，その後の ILRなどによる心電図モニタリングの
継続で 23.7%の AFを検出できることを示している 429．
このように，ILRを植込むことで，さらにAFの検出率
は向上する．AFによる塞栓症発現のリスク層別化スコア
（CHADS2スコアなど）などを使用して，対象を絞って心
電図モニタリングを行うと，さらに AFの検出率は高くな
る 723．

6.3

治療方針
AFが検出されなければ，潜因性脳梗塞の第一選択薬は
抗血小板薬である．しかし，AFが検出されれば，脳梗塞
（塞栓）予防のため，DOACあるいはワルファリンなどを用
いた抗凝固療法の適応を考慮する．必要に応じて，抗不整
脈薬あるいはアブレーションによる洞調律維持，またはβ
遮断薬などによる心拍数調節を行う．

7.

心臓突然死の原因となる器質的心
疾患の画像診断（心筋梗塞，心筋
症など）
画像検査の心臓突然死リスク評価に関する推奨とエビデ
ンスレベルを表 40に示す．

図 33 脳梗塞が疑われた患者の診断手順と ILRの適応
（Nielsen JC, et al. 2020 133 より改変）

© 2020 European Heart Rhythm Association, Asia Pacific Heart Rhythm 
Society, Heart Rhythm Society and Latin American Heart Rhythm Society.

脳梗塞が疑われた場合

AF・心内血栓がなかった場合

脳塞栓が疑われた場合

頸動脈に異常がなかった場合

異常がなかった場合：潜因性脳梗塞

心原性の評価
ホルター心電図・イベント心電図・

心エコー

頸動脈の評価
頸部血管エコー

（または MRA，CTA，血管カテーテル検査）

AF を疑っての ILR

TEE・下肢静脈エコー・大動脈 CT

医療面接・身体所見・一般検査

脳イメージング検査
頭部拡散強調 MRI（実施困難例では頭部 CT）
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7.1

心エコー
経胸壁心エコー図検査（TTE）は，画像検査の中でももっ
とも簡便で迅速に施行可能な検査の 1つである．心筋梗塞
や非虚血性心筋症においては心機能を非侵襲的に評価する
ことができ，左室収縮能の指標である左室駆出率（LVEF）
が低いほど突然死リスクが高いことが報告されている 724．

MADIT-I試験は，心筋梗塞で無症候性の非持続性心室
頻拍（NSVT），左室機能障害（LVEF≦ 35%）があり，心
臓電気生理学的検査でプロカインアミドが無効な持続性
VT，心室細動（VF）が誘発される患者の生存率が，植込
み型除細動器（ICD）によって 54%改善されることを示し
た 153．その後MADIT-II試験により，心室性不整脈の有
無や誘発性にかかわらず心筋梗塞後に高度の左室機能不
全（LVEF≦ 30%）がある患者において，ICDの予防的植
込みは生存率を改善する（31%の死亡率減少）ことが示さ
れた 154．

SCD-HeFT試験は虚血，非虚血の双方による心不全患
者を登録した最大規模の一次予防ランダム化比較試験であ

る 159．おもな登録基準は① 3ヵ月以上の心不全歴を有す
る，②アンジオテンシン変換酵素（ACE）阻害薬，β遮断
薬による心不全治療を受けている，③ LVEF≦ 35%，④
ニューヨーク心臓協会（NYHA）心機能分類 II～ IIIの 4
項目であり，冠動脈疾患が全体の 52%を占めた．結果，
ICD群はプラセボ，アミオダロン群に比し死亡率が約 20%
低下した．これらの結果は，LVEF低下を伴う器質的心
疾患患者に対する積極的な ICD適用を推奨するものであ
る．不整脈非薬物治療ガイドライン（2018年改訂版）では，
虚血性・非虚血性心筋症患者で LVEF≦ 35%，NYHA心
機能分類 II以上の心不全症状を有する患者で NSVTがあ
れば推奨クラス I，なければクラス IIaの ICD適応として
いる 2．
また肥大型心筋症（HCM）については，TTEにおける左
室壁厚の測定が重要である．左室肥大の程度と突然死リス
クは関係しており，左室壁厚 30 mm以上の著明な肥大は
心臓突然死の主要危険因子とされている 82．

7.2

心臓MRI
心臓MRIにおける遅延造影（LGE）は線維化や浮腫を
反映するとされ，心筋梗塞や心筋症などの器質的心疾患に
おいて認められる（図 34）．
7.2.1
急性および陳旧性心筋梗塞
心筋梗塞巣は急性および陳旧性のいずれもLGEが認め
られ，領域の広さは梗塞範囲と相関することが知られてい
る 725．また，LGE領域として測定された梗塞サイズは従
来の予後予測因子であった左室容積や LVEFよりも優れた
予後予測指標であることが報告されている 726．
7.2.2
肥大型心筋症
近年の研究により，HCMではMRIでの LGE領域が広

表 40 画像検査の心臓突然死リスク評価に関する推奨とエ
ビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

心機能・構造評価に TTEを行う． I A
HCMの心臓突然死リスク評価のため，
心臓MRI遅延造影を考慮する． IIa A

DCMの心臓突然死リスク評価のため，心
臓MRI遅延造影を考慮してもよい． IIb C

虚血性・非虚血性心不全における予後予
測のため，MIBG心筋シンチグラフィを
行うことを考慮してもよい．

IIb C

図 34　心臓MRIで認められた LGE
A（HCM）：肥大した左室前壁心筋の中層に LGEを認める（矢印）
B（心臓サルコイドーシス）：左室前壁心外膜側に LGEを認める（矢印）

A B
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いほど突然死リスクが高くなることが指摘されている．
1,293人のHCMで造影MRIを用いた検討では，広範な
LGEの存在は突然死の独立した予後予測因子であり，
LGEの量が左室重量の 15%を超えると，低リスクと考え
られていたHCMでも突然死リスクが 2倍になることが報
告された727．計 2,993人を検討したメタ解析では，LGE
が存在すると突然死のリスクが増大し，そのオッズ比は
3.41（P＜ 0.001）であった．また LGEの広がりは心臓突
然死の増加と有意に関連しており，LGEの範囲が 10%で
はハザード比 1.56（P＜ 0.0001）であった．ベースライン
の基準値で調整してもLGEの広がりは心臓突然死のリス
クと有意に関連していた（ハザード比 1.36，P＝ 0.005）515．
7.2.3
拡張型心筋症
LGEと心臓突然死の関係性が報告されており，Gulati
らは拡張型心筋症（DCM）患者 472人のうち LGE陽性は
132人であり，心臓突然死が 4.61倍になると報告した 728．
またAssomullらはDCM患者の 35%に心筋中層の LGE
を認め，そのような患者は心臓突然死あるいはVTの発生
が 5.2倍になると報告している 729．
7.2.4
不整脈原性右室心筋症 /
不整脈原性心筋症
ARVC/ACMは若年の突然死の原因としてHCMととも
に多く，その診断，不整脈リスク評価は重要である 730．近
年 Aquaroらは，ARVC/ACM 140人に心臓MRIを用い
た多施設前向き登録研究を行った．心臓MRI異常（壁運
動異常・心室拡大・脂肪浸潤・LGEのいずれか 1つ以上）
は 126人（90%）に認められ，右室単独病変が 58人（41%），
両室 52人（37%），左室単独 16人（12%）であった．平均 5
年のフォローアップで 48人（34%）が心イベント（突然死，
ICD作動，心停止）を発生したが，心臓MRIで異常のな

い患者では 1人も認めなかった．多変量解析の結果，MRI
で認められた左室病変は心イベントの独立した危険因子で
あった（ハザード比 4.2，P＝ 0.0001）731．
7.2.5
心臓サルコイドーシス
心臓サルコイドーシスは房室ブロックや脚ブロックなど
の伝導障害で発症することが多く，進行すると致死性不整
脈から突然死をきたす．Greulichらは心病変が疑われるサ
ルコイドーシス患者 155人に心臓MRIを施行し，前向き
に観察した．LGEは 39人（25.5%）に認められ，平均 2.6
年のフォローアップで 12人（25.5%）が心イベント（死亡・
ICD作動・心停止）を発生した．多変量解析の結果，LGE
は心イベントの独立したかつもっとも優れた予測因子で
あった（ハザード比 31.6，P＝ 0.0014）732．

7.3

MIBG 心筋シンチグラフィ
I-123 metaiodobenzylguanidine（MIBG）はノルアドレ
ナリンと類似の動態を示す性質を持ち，心臓交感神経機能
障害を評価可能な放射性医薬品である．MIBG心筋シンチ
グラフィはこれまでの研究で心縦隔比（H/M比）や洗い出
し率（WR）などの定量的指標が心不全における予後評価
に有用であると報告されている 733-735．
近年では突然死の予測にも有用性が指摘されており，

Tamakiらは LVEF 40%未満の心不全症例でWRの亢進
は突然死の独立した危険因子であったこと 736，Akutsuら
は，H/M比の低下症例で（2.8未満），突然死や致死性不
整脈が多いことを報告した 737．またKasamaらは心不全入
院症例を対象とし，多変量解析で退院時と加療半年後の
WRの差であるΔWRが突然死の予測に有用であったと報
告している 738．
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各種検査法のデモンストレーション

図 36　スマートフォンを用いた接触型光プレスチモグラ
フィ

スマートフォンのカメラ部分を指先で軽く押さえ，脈波の振動
から脈拍を 30秒間測定する．脈波の変動を解析することによ
りAFの検出も可能である（医療機器未承認）．

図 35　非ループ式イベントレコーダ
右手で右側電極をつまみ本体を左手にあて，I誘導心電図を数
十秒間記録する．右手で右側電極をつまみ本体を左下腹部にあ
てると II誘導心電図の記録が可能である．データをパソコンの
アプリで管理して診断を行う．

図 37　スマートウォッチを用いた心電図記録
スマートウォッチ裏面とベゼル部分またはベルトに電極があ
り，対側の指でここに触れることにより I誘導心電図が 30秒
間記録できる．ペアリングされたスマートフォンのアプリ上で
PDF化された心電図の確認ができる．

図 39　着用型心電計による心電図記録
着用型心電計は Tシャツの内側に電極が縫い込まれており，そ
こに小型心電計を取り付けることにより長時間にわたり心電図
が記録される．これを携帯型デジタル端末やクラウドにアップ
して診断を行う（着衣型電極は医療機器未承認）．

図 38　ネックレス型心電計による心電図記録
ネックレス型デバイスはペンダントトップに心電計を内蔵して
おり，30秒間心電図を記録する．心電図データはスマートフォ
ンのアプリからクラウドにアップして診断を行う．（医療機器未
承認）

図 40　外付け心電図記録専用器による心電図記録
外付け心電図記録専用器に両手の指で触れることで，I誘導心
電図を 30秒間記録する．スマートウォッチのアプリ上で PDF
化された心電図を確認することができる（医療機器未承認）．
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付表　2022年改訂版 不整脈の診断とリスク評価に関するガイドライン：班構成員の利益相反（COI）に関する開示
（2019年 1月 1日～ 2021年 12月 31日）

*敬称略　構成員区分ごとに五十音順

氏名

参加者自身の申告事項

配偶者・一親
等親族または
収入・財産を
共有する者に
ついての申告
事項

所属する組織・部
門の長に関する申
告事項（参加者が
組織・部門の長と
共同研究の立場に
ある場合）

顧問 株保有・
利益

特許使
用料 講演料 原稿料 研究費 奨学寄附金 寄附講座 その

他 顧問 株 特許 研究費 奨学
寄附金

副班長：
池田 隆徳

バイエル薬品
第一三共
ブリストル・マ
イヤーズ スクイ
ブ
トーアエイヨー

第一三共

副班長：
清水 渉

ノバルティス 
ファーマ
バイエル薬品
ファイザー
ブリストル・マ
イヤーズ スクイ
ブ
小野薬品工業
大塚製薬
第一三共
日本ベーリン
ガーインゲルハ
イム
日本メドトロ
ニック
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