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研究成果の概要（和文）：本研究では、不整脈源性右室心筋症（ARVC）患者において、長期的に経過観察しさら
に上位肋間記録も追加し検討したが、ブルガダ型心電図の出現は非常に稀であった。またブルガダ型心電図の出
現は一過性であった。ARVCにおけるブルガダ型心電図出現は、PQ間隔の延長、QRS間隔の延長、心事故（心臓
死、心不全入院）の発生と関連していた。残念ながらブルガダ型心電図を認めるARVC患者において遺伝子解析を
行えなかったので、遺伝子変異とブルガダ型心電図出現との関連性は検討できなかった。今後さらなる検討が必
要と考えられる。ただし現時点では、ブルガダ症候群はARVCの初期段階であるという考え方は否定的と思われ
る。

研究成果の概要（英文）：This research found that the prevalence of the Brugada ECG pattern was quite
 low despite a long-term follow-up period and repeated ECG with upper intercostal recordings in 
patients with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC). The appearance of the Brugada 
ECG pattern was transient. The Brugada ECG pattern in ARVC patients was associated with a longer PQ 
interval, longer QRS duration, and cardiac events, including cardiac death and HF hospitalization. 
Unfortunately, genetic analysis was not performed in all ARVC patients with Brugada ECG pattern. 
Accordingly, the relationship between genetic mutation and Brugada type ECG in ARVC patients could 
not be evaluated. Further prospective, multicenter studies, which include a larger number of ARVC 
patients, are warranted to confirm these findings. However, at this point, the hypothesis that 
Brugada syndrome is an early stage of ARVC seems negative.
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研究成果の学術的意義や社会的意義
ブルガダ症候群患者は不整脈源性右室心筋症（ARVC）患者の初期段階であるという仮説があるが、本研究結果か
らはそれは否定的で、むしろかなり進行したARVC患者において一過性にブルガダ型心電図が出現する傾向を認め
た。またその心電図波形も一般的な症候性ブルガダ症候群と比べて非典型的であった。ブルガダ症候群とARVCは
類似した所見も認めるが基本的に異なる疾患であることが示唆された。

※科研費による研究は、研究者の自覚と責任において実施するものです。そのため、研究の実施や研究成果の公表等に
ついては、国の要請等に基づくものではなく、その研究成果に関する見解や責任は、研究者個人に帰属します。
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１．研究開始当初の背景 

ブルガダ症候群と不整脈源性右室心筋症は類似した特徴をもつことから、不整脈源性右室心筋

症の初期段階がブルガダ症候群であるとする仮説があった。また両疾患の相違性に関して十分

に検討された研究は無く、両疾患の overlap群に関して詳細な検討はこれまでなされていなかっ

た。 

 

２．研究の目的 

ブルガダ症候群と不整脈源性右室心筋症で重複する臨床的および分子生物学的特徴を解明し、

overlap群を明確にすること。ブルガダ症候群と不整脈源性右室心筋症との同異性から各々の病

態生理を検討すること。ブルガダ症候群と不整脈源性右室心筋症における心事故発生の予測因

子を解明すること。 

 

３．研究の方法 

当院でのブルガダ症候群患者および不整脈源性右室心筋症患者において、後ろ向きに臨床所見、

心電図などの諸検査結果、遺伝子解析結などを集積し、長期的イベント発生有無などについて調

査を行った。 

 

４．研究成果 

致死性心室性不整脈（持続性心室頻拍、心室細動）を合併するブルガダ症候群患者 50 人と不整

脈源性右室心筋症患者 65 人で比較検討を行うと、初診時には不整脈源性右室心筋症の診断基準

を満たすブルガダ症候群患者は全く認めなかった。経過観察中の両群の比較を行うと、初回の致

死性心室性不整脈発症の時期はほぼ同様で、再発性もほぼ同様の傾向を示した。ただしブルガダ

症候群では基本的に心室細動を認めるが、不整脈源性右室心筋症では単形性心室頻拍が大半を

占めていた。また心不全入院は不整脈源性右室心筋症で多く認めるがブルガダ症候群では皆無

であった。また死亡はブルガダ症候群では大変稀だが不整脈源性右室心筋症では経時的に増加

していく傾向を示した。そして長期経過観察中にブルガダ症候群で不整脈源性右室心筋症の診

断基準を満たす患者は全く出現しなかった（Am J Cardiol.2019 Sep 1;124(5):715-722.）。次

に、114 人の不整脈源性右室心筋症患者におけるブルガダ型心電図の出現を検討した。最終的に

1141 回の心電図記録を解析し、5人の患者（4％）でブルガダ型心電図波形を認めることが判明

した。このブルガダ型心電図は 2年以上後に心電図が再記録された 4人全員で消失していた。ブ

ルガダ型心電図を認める不整脈源性右室心筋症患者は、そうでない患者に比べて PQ 間隔および

QRS 間隔が延長していた。経過観察中（中央値 11.4 年）、全患者の中で 19人に心臓死、29人に

心不全入院を認めたが、ブルガダ型心電図を認める患者では有意に心臓死および心不全入院が

多かった。また不整脈源性右室心筋症患者におけるブルガダ型心電図は、心室細動既往を持つブ

ルガダ症候群患者におけるブルガダ型心電図に比べて J 波高および S 波高が有意に低値を示し

ていた。不整脈源性右室心筋症の中でも心筋障害/脱分極異常が特に強い症例において一過性に

ブルガダ型心電図が出現することが示された（J Arrhythm. 2021 Aug 30;37(5):1173-1183.）。

ただし残念ながら遺伝子変異の有無と不整脈源性右室心筋症におけるブルガダ型心電図出現と

の関係は、ブルガダ型心電図を認める不整脈源性右室心筋症患者が既に大半が死亡しているな



どの理由で明らかにすることはできなかった。今後はさらに研究登録患者数の増加に伴い、また

最近の症例では遺伝子解析はほぼ全例で行われており、そしてさらに長期に経過観察すること

により、より詳細な解析結果が得られることが期待される。 
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