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　小児不整脈治療のガイドラインが発行されたのは平
成 12年であり1），この 9年間で不整脈の概念は大きく
変化した．この変化をもたらしたひとつの要因は，QT

延長症候群に対する遺伝子診断の進歩と，これに基づ
く原因チャネル遺伝子およびその調節遺伝子の解明で
ある2～4）．これ以後 Brugada症候群5），カテコラミン誘
発多形性心室頻拍6～8），QT短縮症候群9），進行性心臓
伝導障害10）など遺伝子異常の解明された不整脈は数多
い．これらのことにより，薬物治療はこれまでの盲目
的，経験的な治療から，Sicilian Gambit 11）で提唱され
たように，より理論的ないしは病因に則した治療や，
upstream治療へと選択肢が向けられるようになった．
　もうひとつの要因は，カテーテルアブレーションの
普及による小児頻拍性不整脈治療の新たな展開と，不
整脈機序や頻拍回路の同定による不整脈概念の変化で
ある．カテーテルアブレーションにより，多くの頻拍
性不整脈の治療が可能となり，薬物治療の役割は減少
したかに見えるが，小児では乳幼児例，解剖学的にア
プローチが困難な頻拍性不整脈症例や，心室細動な
ど，カテーテルアブレーションの適応が困難な不整脈
も存在し，未だ薬物治療は重要な治療手段と考えられ
る．また，今まで心電図診断だけでは困難であった非
通常型心房粗動や，Fontan術後の心房内リエントリー
頻拍の回路の同定などがマッピング技術の進歩で可能
になったことも大きい．
　3つめの要因は，植え込み型除細動器（ICD），心室
再同期療法（CRT）など新たな植え込み型治療機器（デ
バイス）の進歩である．未だ，これらの治療は，小児
不整脈治療の中心ではないが，今後，薬物療法，カ
テーテルアブレーションに加え，不整脈治療に対する
大きな選択肢となりうる．
　このような不整脈の原因，機序，治療法の進歩に伴
い，小児不整脈の診断と治療のガイドライン改訂の必
要性が求められるところから，最近の進歩および医学
的知見に基づきその改訂を行うこととした．なお，日
本循環器学会の薬物治療12），非薬物治療13, 14）のガイド
ラインとの整合性を図り，出来る限り用語を統一した．
　本ガイドラインの対象とする年齢はおおよそ 15歳
未満とする．
 （住友直方）

A．上室期外収縮

　（岩本眞理）

1．定義
　心房（肺静脈や上大静脈・下大静脈を含む）および房
室結節を起源とする早期収縮を上室期外収縮と呼ぶ．
その機序にはリエントリー，トリガードアクティビ
ティー，異常自動能などがある．

2．病態・臨床的意義
　基礎心疾患のない場合は概ね予後は良好であり，臨
床的意義に乏しい．学校検診における心電図でもよく
みられるが，出現数が少なく無症状の場合には治療・
精査の必要はない．胎児・新生児においても出生前後
で時々認められ，ときに房室ブロックを伴った期外収
縮のために脈の欠滞が目立つ場合がある．多くは時間
経過とともに減少するため経過観察のみでよい．
　上室期外収縮が頻繁にみられる・自覚症状が強い・
他の不整脈（発作性上室頻拍や心房粗細動など）のトリ
ガーとなる場合には精査・治療の対象となる．基礎心
疾患・誘因がある場合にはその治療や誘因の除去が優
先されるが，Fontan術後例では頻発する上室期外収縮
により，血行動態や心機能に影響を及ぼす可能性が高
い．

3．薬物治療の実際（図 1）
　治療の必要な上室期外収縮は稀である．治療が必要
な上室期外収縮で，基礎心疾患がなく自覚症状が強い
症例では第一選択薬として β遮断薬，第二選択薬とし
てジソピラミド，シベンゾリン，ピルジカイドなどの
遅い解離速度を示す Naチャネル遮断薬（slow drug），
第三選択薬としてプロパフェノンやアプリンジンなど
中間の解離速度を示す Naチャネル遮断薬（intermediate 

drug）が推奨される．Fontan術後など，上室期外収縮
が発作性心房細動，心房粗動を誘発する場合には，自
覚症状の有無にかかわらず薬物治療を考慮する．心機
能が正常の場合，第一選択薬は β遮断薬，第二選択薬
は slow drug，第三選択薬が intermediate drugとなる．
軽度心機能低下では第一選択薬は β遮断薬，第二選択
薬は intermediate drug，第三選択薬は slow drugとな
る．中等度以上の心機能低下がある場合 intermediate 

drugの中から選択する．心不全合併例ではジギタリス
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や少量の β遮断薬も考慮する11）．自覚症状の強い例や心
機能低下例ではカテーテルアブレーションも考慮する．

B．心房細動　

（岩本眞理）

1．定義
　心房細動は心房が高頻度（250/分以上）に統率なく不
規則・多源性に興奮する状態である．このために心房
は有効な収縮が行えず“atrial kick”（拡張終末期の心房
収縮）がないため心室の充満が不十分で，心拍出量は
10～15％程低下する．心電図上 P波を識別できず，基
線の不規則で高頻度の細かな（低電位の）揺れを示し，
これを細動波（f波）と呼ぶ．心室の興奮は全く不規則
な調律となる．

2．病態・臨床的意義
　小児や若年者において基礎心疾患のない孤立性心房
細動は極めて稀で，通常は基礎心疾患があって心房負
荷や心房拡大・線維化等を伴っているなど病的な心房
においてみられる．したがって病歴や検査を通して背
景にある基礎疾患を明らかにすることが重要である．
心房細動をきたしやすい疾患は，僧帽弁疾患，心筋症
による心不全（とくに肥大型心筋症），右房拡大を伴っ
た Fontan術後例，甲状腺機能亢進症，高血圧等があげ

られる15, 16）．孤立性心房細動は主に肺静脈を起源とす
る速いレートで発火する局所からの電気的興奮と関連
していることが知られているが，20歳未満の小児・若
年者においても肺静脈起源が最も多く，他に左房・
crista terminalisなどを起源とするものがある17）．遺伝
性心房細動が家族性不整脈・突然死・けいれん等の原
因となるという報告もある18）．
　心房細動では主に血行動態の障害と塞栓症が問題と
なる．心室の興奮が不規則で時に過剰な頻脈をきた
す．頻脈が 30秒未満の短いイベントであれば無症状
であることが多いが，発作が長く続くと血行動態の破
綻を来し，動悸・倦怠感・食欲不振・胸部圧迫感・息
切れ・失神・心不全・心停止などの症状を呈する．
　塞栓症は心房内での血液うっ滞により血栓形成が生
じるためにおこる．左房内の血栓は動脈塞栓の原因と
なるが，とくに脳梗塞は最も重大な合併症である．

3．薬物治療の実際（図 2）
　心房細動の治療は① 心室レートのコントロール
（レートコントロール），② 除細動（リズムコントロー
ル），③ 抗凝固療法などを個々の症例に応じて組み立
てる．血行動態が破綻してショック・急性肺水腫など
緊急治療が必須の場合は電気的除細動を行うが，血栓
塞栓症のリスクがあるため抗凝固療法が不十分であれ
ばレートコントロールを優先する．

図 1　上室期外収縮の治療
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1）心室レートコントロール
　レートコントロールのターゲットはデルタ波のある
WPW症候群（副伝導路の順行性伝導がある）とそれ以
外とで異なる．デルタ波のない場合は房室結節がレー
トコントロールのターゲットとなる．房室結節の伝導
を抑制するには内向き Ca電流を減少させるようにす
る．Caチャネルに直接作用する薬剤としてベラパミル
やジルチアゼムなどの Caチャネル遮断薬があげられ
る．間接的に Ca電流を低下させるものとしては β遮
断薬が交感神経刺激を受容体レベルで抑制して，細胞
内サイクリック AMPの減少を促し，ジギタリスは迷
走神経を介してムスカリン（M2）受容体を刺激して Ca

電流低下に作用する．ジギタリスは副交感神経系の活
性時に効果を発揮するので活動時の心拍抑制作用は弱
い．したがって心機能が良好な場合は β遮断薬や Ca

チャネル遮断薬の投与を選択し必要に応じてジギタリ
スを併用する．心機能低下がある場合はジギタリスが
薦められるが，慢性心不全でカテコラミンが増加して
コントロールが不十分な場合は少量の β遮断薬の併用
も有用である19）．ただし 2歳以下では Caチャネル遮
断薬は心血管系の虚脱をきたすため充分に注意して使
用する20）．急性期にはまず心拍数を 90～100/分以下に
することを目標とするが，急速な徐拍化が必要な場合
は静注薬が使用される．β遮断薬の静注薬はプロプラ
ノロールを 0.15 mg/kg，Caチャネル遮断薬はベラパミ
ル 0.1～0.2 mg/kg（max 10 mg）またはジルチアゼム 0.25 

mg/kgをゆっくり（2～10分かけて）静注する．ジゴキ

シンは 0.005 mg/kg（max 0.25 mg）を 2時間毎に総量
0.02 mg/kg（max 1 mg）まで静注する．
　デルタ波のある場合（WPW症候群）は心房細動から
心室細動への移行が危惧されるため最終的にはカテー
テルアブレーションが望ましい．薬物でのレートコン
トロールのターゲットは副伝導路となり，Naチャネ
ル遮断薬（ピルジカイド・シベンゾリン・ジソピラミ
ド・フレカイニド・プロカインアミド等）や Kチャネル
遮断薬（ニフェカラント・アミオダロン；これらは保険
適応が認められてない）が選択される．急速な徐拍化
が必要な場合は静注薬が使用される．房室結節伝導を
抑制するジギタリス・Caチャネル遮断薬などは，副伝
導路を介する心房からの興奮伝播を促進して心室細動
への移行を促進するため禁忌となる．
　慢性期のレートコントロールの目標は AHAガイドラ
インでは安静時心拍数 60～80/分，中等度の運動時の
心拍数 90～115/分をめざすことが示されているが18），
新生児・乳幼児では年齢に応じてそれよりも高い心拍
数を目標とすることとなる．上記薬剤の組み合わせに
よっても十分なレートコントロールが得られない場合
は，貧血・甲状腺機能亢進症・感染症・気管支拡張剤
用 β刺激薬など頻脈促進因子の関与を検索する必要が
ある．

2）レートコントロール達成後の治療
　レートコントロールが得られたら，次のステップは
除細動をすべきかどうかを検討する．心房細動が 1年
以上持続している例，左房径が著明に拡大した例，過

図 2　心房細動の心拍数調節
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去に電気的除細動を 2回以上試みられたが再発を繰返
す例では一時的に成功しても再発率が高い．このよう
な場合と患者が除細動を希望しない例では除細動をせ
ずにレートコントロールを続けることが望ましい．た
だし発作時の症状が強くレートコントロールが困難な
発作性心房細動，抗凝固療法が困難な症例では洞調律
維持が望ましいため除細動を試みる．

3）除細動
　電気的除細動：電気的除細動は即効性で 9割近い洞
調律復帰が期待できる．
　注意点としては施行前に絶食と麻酔が必要であるこ
と，ときに皮膚火傷を起こすこと，洞調律に復帰数分
後に再び心房細動に戻る例が存在すること，心房内血
栓のある場合には急に動き出した心房より血栓が離脱
して塞栓症を起こす可能性があることである．
　直流通電（DCショック）の手技：除細動器は R波と
同期するモードに設定し 2 J/kg（成人では 100 J）に上げ
る．不成功の時は 4～6 J/kg（成人では 200 Jや 360 J）に
上げる．近年は二相性の通電装置が普及しており，こ
の場合には通電エネルギーは少なくてもよく，Liber-

manらは小児・若年者の心房性不整脈の大部分が 0.5 J/

kgの通電で有効であったと報告している21）．
4）洞調律維持のための薬剤
i）基礎心疾患を有さない孤立性心房細動

　心房細動の持続時間により薬剤の効果が異なる．① 

発作性心房細動：心房細動の持続が 7日以内の発作性
心房細動では Naチャネル遮断薬が停止に効果的で，
イオンチャネルからの解離速度の遅い slow drugsの除
細動効果が高い．これに相当するのはジソピラミド・
シベンゾリン・ピルジカイド・フレカイニド・プロパ
フェノンなどである．② 持続性心房細動：心房細動
が 7日以上持続しリモデリングの進行した心房では
Naチャネル遮断薬の効果が低く，心機能低下例では
副作用を呈しやすい・稀に催不整脈作用をおこす等の
問題点がある．持続性心房細動にはレートコントロー
ルを第一選択とすることが妥当とされている．最近の
研究では，アミオダロン・ベプリジル・ソタロールな
どの multi-channel blockerが持続性心房細動の停止に
効果があることが示されているが，その作用機序につ
いての結論はでていない．さらにこれらは保険適応が
認められていないため使用に制限がある19）．

ii）基礎心疾患を有する心房細動
　基礎心疾患のある場合はまずその原因を改善する治
療を検討する．肥大心や不全心ではアンジオテンシン
変換酵素阻害薬（ACE-I）やアンジオテンシン II受容体
拮抗薬（ARB），β遮断薬などの使用を検討する．僧帽

弁閉鎖不全にたいする僧帽弁形成術や僧帽弁置換術な
どの手術・Fontan術後の巨大右房にたいする両大静脈
肺動脈吻合術への変換（TCPC conversion）など外科的治
療についても検討する．次にレートコントロール治療
が薦められるが，症状が強い場合には洞調律維持が必
要となる場合がある．不全心では心房細動がしばしば
マクロリエントリーにより生じており Kチャネル遮断
薬の効果が期待される．薬としてはアミオダロン・ソ
タロール（不全心を除く）・ベプリジルが相当するが，
現在心房細動に対する保険適応が認められているのは
肥大型心筋症におけるアミオダロンと持続性心房細動
にたいするベプリジルだけである．アミオダロンは心
房細動を合併した心不全の洞調律復帰22）や慢性心不全
の心房細動新規発生の予防に有効であった23）と報告さ
れている．

5）抗凝固療法
　塞栓症を起こしやすい危険因子を持っている場合は
原則としてワルファリンを投与する．危険因子には塞
栓・血栓症の既往，弁膜症，心不全，高血圧などがあ
る．プロトロンビン時間で INR 2.0～3.0を目標とする
が，機械弁の場合は 2.5～3.5にする．
　心房細動が 48時間以上持続例では血栓塞栓症の回
避のために事前の十分な抗凝固療法が必要である．最
低 3週間以上の十分なワルファリン療法または経食道
心エコー検査で左心耳内血栓のないことを確認した後
に直ちにヘパリン投与を開始して早期に除細動を行
う．除細動後に新たに心房内血栓が形成される可能性
があることより，除細動後最低 4週間はワルファリン
を投与し，4週間洞調律が維持されていれば抗凝固療
法を終了してもよい．

C．心房粗動

　（岩本眞理）

1．定義
　心房粗動は心房レートの高い（>240/分）きわめて規
則的な上室頻拍と定義される．心房粗動が心房頻拍と
異なるのは心房レートが高めである点である．心電図
は典型的な例では基線が鋸歯状であることが特徴であ
る．
　心房レートが 240～340/分の type I心房粗動と，心
房レートが 340～440/分の速い type II心房粗動に分類
される．さらに type I心房粗動は下壁誘導で典型的な
陰性鋸歯状波を示す通常型と，それ以外の粗動波を呈
する非通常型に分けられる．通常型は心房粗動のなか
で最も多く認められるもので右房内のマクロリエント

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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リーであり，解剖学的峡部（下大静脈―三尖弁輪間）を
含む三尖弁周囲を心尖部からみて反時計回りに興奮が
旋回して II・III・aVF誘導で陰性鋸歯状波を呈する．術
後の拡大した右房においては（Fontan術後など）このリ
エントリー回路が安定しており心房粗動がおきやすい
状態となっている16）．非通常型は三尖弁周囲を時計回
りに興奮が旋回して陽性鋸歯状波を呈するものや他に
右房上部・右房自由壁・左房内のリエントリーを機序
とするものなどがある．開心術後に右房壁の切開創
（瘢痕組織）を周回するリエントリーを機序とする心房
粗動も非通常型の原因として重要であり，切開線リエ
ントリー頻拍と呼ばれる．

2．病態・臨床的意義
　心房粗動は房室伝導の程度によって症状が規定され
る．
　最も多くみられる通常型では粗動時の心房は約 300/

分，房室伝導は 2：1で心室の心拍数は 150/分程度の
心電図が典型的であるが粗動波（F波）が QRSに重な
るために診断がつかず，心拍数 150/分の上室頻拍と
誤って診断される場合がある．若年者では運動時など
房室伝導が良好になると 1：1伝導となって心拍数は
300/分にもなり血圧低下・失神などの重篤な症状を呈
する場合がある．小児や若年者は房室伝導が良好であ
り粗動時の 1：1房室伝導は特に注意すべき点である．
逆に睡眠中は房室伝導が 3：1や 4：1となることがあ
る．心房粗動は出生時や日齢 1にみられる場合がある
（特に先天性心疾患がある児）が，幼児や思春期ではき
わめて少ない24）．新生児の心房粗動はいったん治まる
と通常は再発しない．基礎心疾患のない健康小児の場
合には他の全身疾患（内分泌・リウマチ・代謝性疾患・
神経筋疾患）に伴っている可能性がある．開心術後で
右房切開線周囲を旋回するマクロリエントリーでは心
房レートと房室伝導によって症状が規定される．

3．治療の実際（図 3）
1）血行動態が不安定な場合

　心不全やショック（血圧低下）をきたしている場合な
ど不安定な血行動態では静脈麻酔後，心電図 R波に同
期して DC（1 J/kg：成人では 50 J）により速やかに粗動
を停止させる．前述したとおり二相性通電装置では通
電エネルギーは少なくてもよい．

2）血行動態が安定している場合
　心室レートが 100/分以上ではまずレートコント
ロールを目的として房室結節を抑制する薬物（β遮断

薬・ジゴキシン・ベラパミル・ジルチアゼム・ベプリ
ジル）を投与する．2歳以下では前述したように Ca

チャネル遮断薬は心血管系の虚脱をきたすことがある
ため投与に注意する20）．

3）洞調律復帰を目的とした薬物治療
　第一選択としては心房筋の不応期延長を目的として
中等度以上の Kチャネル遮断作用を持つ薬物を選択す
る．静注薬ではプロカインアミド・ニフェカラント，
経口薬ではプロカインアミド・キニジン・ベプリジル・
ソタロールなどである．第二選択は峡部緩徐伝導の抑
制を目的とし解離速度の比較的遅い Naチャネル遮断
薬（intermediate～slow drug）を用いる．

4）経食道ペーシング
　経食道ぺーシングによるオーバードライブペーシン
グは心房レートの 25％以上速いレートで施行する．
侵襲が少なく，無麻酔下での施行が可能（軽い鎮静が
あったほうがスムーズであることもある）な点より多
くの例に試みることができる方法である．

5）カテーテルアブレーション
　心房粗動にたいするカテーテルアブレーションは有
効性が高く比較的安全に施行できることより，抗不整
脈薬治療の効果が十分でなく体重が 25～30 kg以上で
あれば有効な治療法として検討すべきである．

D．上室頻拍，心房頻拍

　（牛ノ濱大也）

　WPW症候群（副伝導路）に伴う房室回帰頻拍や房室
結節リエントリー性頻拍が主であり，これらが小児の
上室頻拍の 90％以上を占める25, 26）．房室回帰頻拍は年
齢が進むにつれ減少し，房室結節リエントリー性頻拍
が増加する．そのほか Kent束以外の副伝導路による
頻拍として，Mahaim線維による wide QRS頻拍27），減
衰伝導特性を有する潜在性副伝導路による PJRT（per-

manent form of junctional reciprocating tachycardia）28），ま
た特殊なものとしては内臓錯位症や房室不一致を呈す
る心奇形例に散見される二つの房室結節間リエント
リー性頻拍29）などがある．またここでいう心房頻拍と
は局所起源をもつ頻拍であり，術後切開線周囲を回路
とする様なマクロリエントリー性心房頻拍や心房粗動
は心房粗動の項に示す．心房頻拍は，成人より小児で
頻度が高く，機序として異所性自動能，トリガードア
クティビティー，マイクロリエントリーがある．
　この章では上室頻拍と心房頻拍，それぞれの診断，
薬物療法，非薬物療法の適応，治療アルゴリズムにつ
いて示す．

診断・治療
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上室頻拍
1．診断
　12誘導心電図から得られる房室回帰頻拍，房室結
節リエントリー性頻拍，心房頻拍の一般的な鑑別診断
を表 1に記載する．診断，患者状態，患者希望を考慮
し治療戦略をたてることが重要である．
　洞調律とは異なる異所性調律で心拍が増加した状態
を頻拍と呼び，頻脈とは区別される．したがって必ず
心電図による診断を要す．上室頻拍の診断の基本は，
12誘導心電図であり，頻拍時と洞調律時の心電図を比
較する．正常洞調律時と頻拍時の P波形との違いを明
らかにすることにより頻拍中の P波と QRS波形との
関係を明確にすることが診断の第一歩となる．
　心拍数の程度にはさまざまな定義がある．Scherf & 

Schottは 160～220/分のものと定義し，Katz & Pickは
80～240/分と幅広く，主に 160～200/分程度と定義し
ている．しかしながら新生児・乳幼児では，250/分を
超える頻拍もしばしば経験される．

1）機序と各頻拍の特徴
i）WPW症候群にともなう房室回帰性頻拍，房室結

節リエントリー性頻拍は，小児で経験するエントリー
を機序とする上室頻拍の主なものである．ある条件下
（一方向ブロック，緩徐な伝導，不応期の短縮，リエ
ントリー回路の存在）では，興奮波が 1心拍で終了せ
ず，再度元の部分に侵入し再興奮させる．リエント
リーによる不整脈の特徴は，頻拍周期が一定である．
頻拍の開始，停止は，突然に生じる．

ii）心房頻拍は局所の異常興奮により生じる上室頻拍
であり，自動能亢進，トリガードアクティビティーが
主な機序である．自動能亢進による上室頻拍は，静止
膜電位が浅い洞結節，房室接合部，Purkinje細胞や，
従来深い静止膜電位をもつ作業心筋の静止膜電位が浅
くなり，ある一定の閾値に到達すると自ら興奮する．
トリガードアクティビティーは，自動能のない心筋細
胞において活動電位直後に振動性活動電位が生じある
閾値に達すると異常な興奮が生じるものである．
　自動能亢進による上室性不整脈の特徴は，一般的に
頻拍中の周期は一定でなく，自律神経の影響を受けや
すい．体動，発熱，薬物などの β受容体刺激が頻拍の
引き金となる．頻拍の開始時には心拍数が徐々に増加

図 3　心房粗動の治療

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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（warm up）し，停止前には心拍数が徐々に減少（cool 

down）する．
2）上室頻拍の頻度
i）リエントリーを機序とする頻拍

（1）房室回帰性頻拍：WPW症候群で代表され，小児上
室頻拍の大半を占める．頻度は，1歳以下で 90％，2～
10歳で 60～65％，10歳以上で 70％を占める．
（2）房室結節回帰性頻拍：AVRTについで多い．頻度
は，1歳以下で 10％以下，2～10歳で 20～30％，10

歳以上で 20％程度である．
ii）自動能亢進を機序とする頻拍

（1）心房頻拍：比較的多く小児の上室頻拍の 15％を占
めるといわれる．

2．薬物療法
　現在ほとんどの上室拍症はカテーテルアブレーショ
ンで根治できるので，薬物治療は発作の停止に主眼が
置かれる．アブレーションが不成功に終わる例やアブ
レーションを希望しない例で，発作の頻度が高く，自
覚症状が強い例では予防的な治療が必要となり，抗不
整脈薬による発作の予防が行われる．したがって薬物
治療は発作停止と再発予防に分けて考える必要があ
る．

1）治療標的
i）WPW症候群（副伝導路）に伴う房室回帰頻拍

　房室結節を標的とする場合 Caチャネルが「標的分

子」となる．従って Caチャネル遮断薬，β遮断薬ある
いは ATP急速静注を試みる．Caチャネル遮断薬は乳
児期以前では，心停止を生じる可能性があり一般的に
使用されない．ジゴキシンは，デルタ波がある顕性
WPW症候群では副伝導路を介する房室伝導を促進す
るため禁忌との報告もある．
　副伝導路を標的とする場合，副伝導路の不応期延長
あるいは伝導抑制も頻拍抑制に有効で，Kチャネル遮
断薬や Naチャネル遮断薬の効果が期待できる．

ii）房室結節リエントリー性頻拍
　標的：房室結節の場合，1．WPW症候群（副伝導路）
に伴う房室回帰頻拍と同様 Caチャネル遮断薬，β遮
断剤あるいは ATP急速静注が有効である．

iii）心房頻拍
　標的：自動能亢進，トリガードアクティビティー，
マイクロリエントリーとさまざまな機序がある．した
がって β遮断薬，ATP，Caチャネル遮断薬，Naチャ
ネル遮断薬，Kチャネル遮断薬が用いられる．頻拍抑
制効果が得られない場合には心室レートをコントロー
ルする目的でジゴキシン，β遮断薬，Caチャネル遮断
薬が用いられる．

2）頻拍停止（図 4）12）

　血行動態が破たんし，緊急性を要すると判断される
場合，直流通電を行う．緊急的な発作停止の必要がな
いと判断される場合には，反射性に迷走神経緊張を生
じさせる手技を試みる．小児では氷水で満たしたビ

表 1　上室頻拍の鑑別診断

種類 P波形 頻拍周期 頻拍の出現・消失 房室ブロック /ATPによる停止様式

房室回帰頻拍
（AVRT）

房室結節を順伝導
副伝導路を逆伝導

QRS波の後に明瞭な逆伝導
による P波を確認できる．

一定 突然
ATPにより AVブロックで停止する．
頻拍中房室ブロックが出現し頻拍が持
続することはない．

房室結節
リエントリー性

頻拍
（AVNRT）

通常型の場合：QRS波と P

波は重なり確認しづらい．
稀有型の場合：
Long RP頻拍となる．

一定
AVRTに
比較し長い

突然

ATPにより AVまたは VAブロックで停
止する．
頻拍中房室ブロックが出現しても頻拍
が持続することがある．

異所性心房頻拍
（AT）
機序

自動能亢進
トリガードアクティビティー
マイクロリエントリー

P波形が正常洞調律時と異
なる．
通常 Long RP頻拍を呈する
が，PR時間の延長を伴う場
合は Long PR頻拍となる．

変動あり
徐々に

warm up

cool down

頻拍中房室ブロックが出現しても頻拍
は持続する．
ATPで停止：稀

診断・治療
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ニール袋を用いた顔面浸水が一般的である．年長児で
は息こらえや深呼吸などが有効なことがある．眼球圧
迫は，網膜剥離の危険があるので行わない．迷走神経
緊張が無効な場合には，ATP急速静注，Caチャネル
遮断薬あるいは β遮断剤の静脈内投与を試みる．効果
発現までに時間を要するジゴキシンは，頻拍停止には
向かない．房室回帰頻拍，房室結節リエントリー性頻
拍を代表とする房室結節を頻拍回路に含む不整脈のほ
とんどは，以上の治療で停止が期待され，以上の治療
で発作が停止できない場合には，房室結節を頻拍回路
に含まない頻拍の可能性が高く，Naチャネル遮断薬
の効果を期待できる．以上の治療にもかかわらず発作
が停止しない場合には直流通電を行う．停止後は必要
に応じ予防投薬，高周波カテーテルアブレーションに
ついて検討する．
　心房頻拍の薬物治療は，短い洞調律をはさんで発作
が持続，ないしは繰り返すインセサント（incessant）型
で心機能が低下している場合は，心室レートを下げる
ことを目的に房室結節伝導を抑制する薬物（ジゴキシ
ン，β遮断薬，Caチャネル遮断薬）を用いる．β遮断
薬，Caチャネル遮断薬は頻拍停止に有効な場合もあ
り第一選択薬である．ただし心機能低下を伴う場合，
いずれの薬剤も投与量，投与方法に注意を要する．第
二選択薬としては，Naチャネル遮断薬（フレカイニ
ド，プロパフェノン，プロカインアミド，キニジン，

Kチャネル遮断薬（ソタロール，アミオダロン）が用い
られる．直流通電や迷走神経緊張を生じさせる手技
は，特に自動能亢進の場合には一時的な抑制効果しか
得られない．一般的に心房頻拍は薬物治療が困難な場
合が多く，頻拍停止が得られない場合には高周波カ
テーテルアブレーションによる治療を考慮する．

3）発作予防（図 5，表 2）12）

　上室頻拍の多くは，高周波カテーテルアブレーショ
ンで根治可能であるが，後述する小児の適応を考慮し
その適応がないと考えられる場合，家族の希望がない
場合には，必要に応じ発作予防のため薬物療法を行う
必要がある．また乳児期初発の房室回帰頻拍患者の約
70％は自然寛解し，5歳以降発症の房室回帰頻拍患者
の自然寛解は 20％にとどまり，発症年齢により自然
寛解率が異なると報告30, 31）されている．したがって発
作予防には，不整脈機序，心機能のみならず自然歴を
考慮し予防投与を計画する必要がある．

i）中等度以上の心機能低下を示し，心電図上頻拍中
の P波が QRS波の直前に確認される場合

　心房頻拍の可能性が高い．陰性変力作用の少ない
Naチャネル遮断薬が第一選択となる．したがって β
遮断作用のない Naチャネル遮断薬のうち intermediate 

drugであるプロカインアミド，キニジン，アプリンジ
ンが用いられる（図 5，表 2の①）．

図 4　上室頻拍の治療

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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図 5　上室頻拍の予防

表 2　上室頻拍の発作予防薬

① ② ③ ④

〈第一選択〉
Naチャネル遮断薬
（intermediate）

（β遮断作用のない薬剤）
プロカインアミド

キニジン
アプリンジン

〈第一選択〉
ジゴキシン

〈第一選択〉
中等度以上 Kチャネル
遮断作用のある薬剤
プロカインアミド
キニジン
ジソピラミド
シベンゾリン
ソタロール

〈第一選択〉
房室伝導抑制薬

β遮断薬
ジゴキシン
ベラパミル
ジルチアゼム

〈第二選択〉
Naチャネル遮断薬
（intermediate）

（β遮断作用のない薬剤）
プロカインアミド
キニジン
アプリンジン

〈第二選択〉
Naチャネル遮断薬
（intermediate～slow）
ピルジカイニド
フレカイニド
プロパフェノン
アプリンジン

〈第二選択〉
中等度以上 Kチャネル
遮断作用のある薬剤
プロカインアミド
キニジン
ジソピラミド
シベンゾリン
ソタロール

Naチャネル遮断薬
（intermediate～slow）
ピルジカイニド
フレカイニド
プロパフェノン
アプリンジン

診断・治療
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ii）中等度以上の心機能低下を示し，頻拍中の P波
が確認できないか QRS直後に認められる場合

　房室結節リエントリー性頻拍または房室回帰頻拍の
可能性が高い．したがって第一選択としてジゴキシン
が選択される．ただし顕性WPW症候群を除く．第二
選択として表 2に示した通り β遮断作用のない Na

チャネル遮断薬（intermediate）であるプロカインアミ
ド，キニジン，アプリンジンが用いられる（図 2，表 2

の②）．
iii）心機能低下は軽度もしくは正常で，頻拍中 P波
が QRSの直前に確認される場合

　心房頻拍の可能性が高い．心房内リエントリー頻
拍，洞房結節リエントリー性頻拍，稀有型房室結節リ
エントリー性頻拍が含まれるがまれである．心房頻拍
に対しては Kチャネル遮断作用のある薬剤か Naチャ
ネル遮断薬（intermediate～slow drugs）を用いる（図 5，
表 2の③）．

iv）心機能低下は軽度もしくは正常で，頻拍中 P波
が確認できないか QRSの直後に確認される場合

　房室結節リエントリー性頻拍または房室回帰頻拍の
可能性が高く，両頻拍を考慮し房室結節伝導を抑制す
ることを目的に，ジゴキシン，β遮断薬，ベラパミル
が用いられる．第二選択薬としては房室回帰頻拍を考
慮し副伝導路の伝導抑制を目的に中等度以上の Kチャ
ネル遮断作用のある薬剤（プロカインアミド，キニジ
ン，ジソピラミド，シベンゾリン，ソタロール）か，
Naチャネル遮断薬・intermediate～slow drugs（ピルジカ
イニド，フレカイニド，プロパフェノン，アプリンジ
ン）を用いる（図 5，表 2の④）．
注意：Caチャネル遮断薬の過量投与は，完全房室ブ
ロック32），ショック33）や死亡の原因34, 35）になりうるの
で，特に乳児に投与する場合には，投薬量，方法につ
いて詳細に保護者等に説明を行うと同時に誤飲予防の
説明を行う必要がある．

3．非薬物療法
1）同期下直流通電36）

　血行動態の悪化した患者の場合第一選択となる．初
回は 0.5～1.0 J/kgで行い，効果がなければその倍の
1.0～2.0 J/kgで行う．パドルは 1歳，10 kg以上では成
人用のものを用いる．酸素が投与されている場合に
は，発火を避けるため酸素を外し現場から遠ざけて行
う．また施行者は自分，および周りのスタッフが感電
しないように配慮する．

2）迷走神経刺激13, 14）

　迷走神経刺激を行うことにより上室頻拍を停止でき

る．氷水で満たしたビニール袋を患児の前額部にあて
る．このとき気道閉塞に注意し行うことが重要であ
る．10秒から 15秒を目安に行う．患者の状態が安定
していれば 1回目の施行が不成功でも再度試みてよ
い．ただし 2回施行後，効果がなければ別の方法を考
える．迷走神経刺激を行う際には心電図をモニターす
ることが重要である．

3）高周波カテーテルアブレーション
i）高周波カテーテルアブレーションの適応

　日本循環器学会が示す成人における高周波カテーテ
ルアブレーションの適応37）を以下に示す．小児への適
応は，これに年齢，解剖学的特殊性（iiを参照）などを
加味して決定する必要がある．
（1）WPW症候群（副伝導路）に伴う房室回帰頻拍
クラス I

a．生命の危険がある心房細動発作または失神などの
重篤な症状を有する場合．
b．軽症状でも QOLの低下が著しい頻拍発作の既往が
ある場合．
c．頻拍発作があり，薬物治療が無効または副作用のた
め使用不能または患者が薬物治療の継続を望まない場
合．
（2）房室結節リエントリー性頻拍
クラス I

a．失神などの重篤な症状や軽症状でも QOLの著しい
低下を伴う頻拍発作の既往がある場合．
b．頻拍発作があり，薬物治療が無効または副作用の
ため使用不能または患者が望まない場合．
クラス IIa

a．頻拍発作の心電図が確認されているが，電気生理
検査で頻拍が誘発されず二重房室結節経路のみが認め
られた場合．
b．他の頻拍に対するカテーテルアブレーション治療
中に偶然誘発された房室結節リエントリー性頻拍．
クラス III

a．頻拍発作の既往のない患者において，電気生理検
査中に二重房室結節経路が認められるが，頻拍は誘発
されない場合．

ii）高周波カテーテルアブレーションの小児に対する
適応と特殊性

　小児に対する適応は，上記に示す成人での適応に等
しいと考えられるが，個々の小児例の特殊性（年齢，
体格，頻拍発作の種類・自然歴，基礎心疾患，心機能，
選択薬物）を十分に理解し適応を決定する必要がある．
　小児に対するカテーテルアブレーションの有効性は
成人と同じように高い37）と考えられるが，合併症は比

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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較的多く，15 kg以下ないし 4歳以下の年齢では合併
症発症率が高いと報告38）されている．乳児期では合併
症・頻拍の自然軽快を考慮し絶対適応はないと考えら
れるが，心原性ショック既往，頻拍誘発心筋障害など
の重症例では症例に応じて適応を考える必要があると
されており，年齢・体重は適応を決める絶対的要因に
はならない．
　前述したように基礎疾患のない乳児の房室回帰頻拍
症は高率に自然軽快が期待できる．しかしながら先天
性心疾患合併例では自然軽快が少なく，術後不整脈は
術後心機能および予後に大きく関与する．
　以上を考慮し下記に小児の特殊性を考慮した高周波
カテーテルアブレーションの適応を示す．
a．1歳以上では，重症例は適応となり，ジギタリスお
よび β遮断薬では頻拍の管理が困難で，Naおよび K

チャネル遮断薬必要例は症例に応じ適応を考慮する．
b．5歳以上では，抗不整脈薬を必要とする頻拍は適
応を考える．
c．13歳以上では，症状を有し，QOLが著しく低下し
ている場合は適応あり．症状のないWPW症候群例
は，副伝導路不応期からハイリスク群と判断されれば
症例により適応を考える．
d．いずれの年齢おいても心機能低下のない無症候性
頻拍は適応としない．

E．心室期外収縮，特発性非持続性心室頻拍

（住友直方）

　ここでは日循のガイドラインに沿って，小児の心室
性不整脈の診断と治療について述べる11, 12）．非持続性
心室頻拍の定義は心室拍数 100～120/分以上の心室期
外収縮の 3連発以上または 30秒以上連続しない心室
期外収縮の連発をいう．比較的予後良好な症例も多い
が，動悸，失神などの症状を訴える例や，長期間心室
頻拍が持続すると心不全になる例もある．また，カテ
コラミン誘発多形性心室頻拍39～41）や short coupled vari-

ant of torsade de pointes（TdP）42）も非持続性のことが多
いが，心室細動へ移行し予後の悪いものも少なくない
ので，厳重な管理，治療が必要である．

1．不整脈の機序
　頻拍の機序としては，異所性自動能亢進，トリガー
ドアクティビティー，リエントリー性のものも含まれ
る．心室頻拍の QRS波形が左脚ブロック・右軸偏位
（LBBB+RAD）型の場合は右室（まれに左室）流出路起
源で，その成因として ATPに感受性を示すところか

ら遅延後脱分極（DAD）によるトリガードアクティビ
ティーも考えられているが，この形の心室頻拍は運動
により誘発されるものもある．一部にはリエントリー
によると考えられるものもある．右脚ブロック・左軸
偏位（RBBB+LAD）型の心室頻拍では左室心尖部付近
のリエントリーと考えられている．小児の心室期外収
縮，非持続性心室頻拍はほとんどが器質的心疾患を伴
わない，いわゆる特発性心室期外収縮，心室頻拍であ
り，これらの機序のほとんどは異所性自動能亢進もし
くはトリガードアクティビティーによるものである．
これに反し先天性心疾患術後など器質的心疾患に伴う
ものはリエントリー性のものが多い．

2．治療の適応
a．失神，めまい，心停止など症状のあるもの．頻拍
誘発性心筋症，心不全などの既往のあるもの．
b．運動負荷で再現性をもって，心室拍数 200以上の
心室頻拍が誘発されるもの．または多形性心室頻拍が
誘発されるもの．
c．運動とは無関係に心室拍数 200以上の非持続性心
室頻拍が繰り返しおこるもの．
d．多形性心室頻拍が頻回に見られるもの．

3．治療
1）頻拍停止（図 6）

　右脚ブロック・左軸偏位（RBBB+LAD）型では Caチャ
ネル遮断薬静注，効果がなければ β遮断薬や解離の遅
い Naチャネル遮断薬（slow drug）（ジソピラミド43），フ
レカイニド44, 45）など）を静注する．
　左脚ブロック・右軸偏位（LBBB+RAD）では β遮断
薬，効果なければ Caチャネル遮断薬や，解離速度の
遅い Naチャネル遮断薬を静注する．
　それ以外の心室頻拍には解離速度の速い Naチャネ
ル遮断薬（fast drug）（リドカイン，メキシレチンなど）
を静注する．
　通常の抗不整脈薬が無効の場合にはアミオダロンや
ニフェカラントが適応になる．

2）頻拍予防（図 7）
i）右脚ブロック・左軸偏位（RBBB+LAD）型

　Caチャネル遮断薬や β遮断薬の投与を優先して行
う．有効でなければ Naチャネル遮断薬（メキシレチ 

ン46～48）ジソピラミド，フレカイニドなど）を投与する．
ii）左脚ブロック・右軸偏位（LBBB+RAD）型

　β遮断薬，フレカイニド49, 50）などの Naチャネル遮
断薬を投与．

診断・治療
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図 6　非持続性心室頻拍の停止

図 7　非持続性心室頻拍の予防

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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iii）運動誘発性のものや交感神経緊張時に出現する 

　  もの
　β遮断薬40, 41），Caチャネル遮断薬など．

iv） 交感神経緊張とは無関係もしくははっきりしな
い場合

　結合解離速度の遅い Naチャネル遮断薬（slow drug）
（ジソピラミド，フレカイニドなど）．通常の抗不整脈
薬が無効の場合にはアミオダロン，ソタロール，ベプ
リジルが適応になる．

3）非薬物治療
　日本循環器学会が示す成人における高周波カテーテ
ルアブレーションの適応37）を示す．小児でのカテーテ
ルアブレーションの適応もほぼ同様と考えられる．
クラス I

a．単源性心室期外収縮が多形性心室頻拍あるいは心
室細動の契機となっている場合．
クラス IIa

a．QOLの低下または心不全を有し，薬物治療が無効
または副作用のため使用不能か，薬物治療を希望しな
い多発性心室期外収縮．
クラス IIb

a．QOLの低下または心不全を有し，薬物治療が有効
な心室期外収縮．
b．無症状であるが，著しい心機能障害がある多発性
心室期外収縮．

F．特発性持続性心室頻拍

　（住友直方）

　持続性心室頻拍は心室拍数が 100～120/分以上の心
室頻拍が 30秒以上持続するものをいい，若年者では
QRS波形が右脚ブロック・左軸偏位（RBBB+LAD）型の
ものが比較的多い．

1．不整脈の機序
　リエントリー，トリガードアクティビティー，自動
能亢進などが考えられる．右脚ブロック・左軸偏位
（RBBB+LAD）型心室頻拍は左脚後枝付近のリエント
リーと考えられている．また左脚ブロック・右軸偏位
（LBBB+RAD）型は右室（まれに左室）流出路付近のト
リガードアクティビティーが原因のものが多い．ま
た，先天性心疾患術後など器質的心疾患に伴うものは
リエントリー性のものが多い．

2．治療の適応
　頻拍が原因の症状または心不全を有するものや心機

能低下を認めるもの．
　運動誘発性で心拍数の速いもの．
　心室拍数が 120/分以下51）または洞調律とほぼ類似の
心拍数で基礎心疾患がなく，心機能障害がなければ原
則として治療適応にはならない．

3．治療
1）急性期治療（図 8）

a．血行動態が不安定な場合には緊急に DCショック
を行う．
b．血行動態が不安定でなければ解離速度の速い Na

チャネル遮断薬（fast drug）（リドカインやメキシレチン
など）を静注する．有効であれば点滴静注を持続する．
c．QRS波形が右脚ブロック・左軸偏位（RBBB+LAD）
型の心室頻拍には Caチャネル遮断薬（ベラパミル）を
静注し，左脚ブロック・右軸偏位型の心室頻拍には
ATPを静注する．効果がなければ β遮断薬の静注，さ
らに効果がなければ Naチャネル遮断薬を静注する．
d．その他の場合には中間型の解離速度を持つ Naチャ
ネル遮断薬（intermediate drug）（プロカインアミドなど）
や他の Naチャネル遮断薬を静注する．
e．薬剤抵抗性の場合には DCショックまたは心室
ペーシング．

2）頻拍予防（図 9）
　カテーテルアブレーションは個々の症例について適
応を考慮するが，単形性持続性心室頻拍はカテーテル
アブレーションの治療成績，安全性が飛躍的に向上し
ているため，多くの症例で治療の第一選択と考えられ
る．しかし，小児のカテーテルアブレーションが可能
な施設は限られており，また，年齢，先天性心疾患の
合併や，Fontan等の先天性心疾患の術後で解剖学的に
アプローチが困難な場合には，薬物治療を行わざるを
得ない例が多い．

i）カテーテルアブレーション
　日本循環器学会が示す成人における高周波カテーテ
ルアブレーションの適応14）を示す．小児では上述の事
項を考慮し，カテーテルアブレーションの適応を決定
する．
クラス I

a．症状を有する特発性心室頻拍で薬物治療が無効ま
たは副作用のため使用不能または患者が服薬を望まな
い場合．
b．植込み型除細動器植込み後に除細動通電が頻回に
作動し，薬物治療が無効または副作用のため使用不能
な心室頻拍．

診断・治療
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図 8　持続性心室頻拍の停止

図 9　持続性心室頻拍の予防

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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クラス IIa

a．症状を有する基礎心疾患に伴う単形性持続性心室
頻拍．
b．クラス Iと考えられる乳幼児症例．

ii）薬物療法
a．右脚ブロック・左軸偏位（RBBB+LAD）型の心室頻拍
には Caチャネル遮断薬を投与するが，効果がなければ
β遮断薬や Naチャネル遮断薬（ジソピラミド43），プロ
カインアミド，メキシレチン46～48），フレカイニド44, 45, 50）

など）も有効な事が多い．
b．左脚ブロック・右軸偏位（LBBB+RAD）型の心室頻
拍には β遮断薬や Caチャネル遮断薬を投与するが，
Naチャネル遮断薬（ジソピラミド43），プロカインアミ
ド，フレカイニド44, 45, 49, 50）など）も有効な事が多い．
c．運動時や交感神経緊張時に出現するものは β遮断
薬51, 52）や Caチャネル遮断薬を投与する．
d．難治性の場合には Kチャネル遮断薬（ソタロール53）

など）やアミオダロン54～56），ベプリジルを投与する．
iii）植込み型除細動器（ICD）

　薬剤での難治例．
［注意］
　頻拍発作の予防をどこまで行い，何を目標とするか
は個々の症例により慎重に判断する．例えば，失神や
心不全があれば積極的な治療が必要であるが，症状が
軽い場合や心室レートが少なければ心室不整脈をすべ
て消失させる必要のない場合も少なくない．

G．多形性心室頻拍，無脈性心室頻拍，心室細動　

（住友直方）

　心室細動は，致死的不整脈で，放置すれば死亡す
る．先天性心疾患術後，心筋炎，心筋症などに伴って
発症することが多いが，明らかな心疾患を伴わないで
おこる場合（特発性）がある．無脈性心室頻拍（pulseless 

VT）は脈拍を触知しない心室頻拍であり有効な循環を
維持し得ない不整脈であり，心室細動と同様に扱う．
　多形性心室頻拍は頻拍中の QRS波形に多形性を認
める頻拍で，多くは非持続性で自然停止するが，時に
心室細動に移行する．多形性心室頻拍は QT延長を
伴っている場合と伴っていない場合に分けられる．こ
の区別は，両者の治療法が異なるので重要である57）．
　QT延長に伴い発症する多形性心室頻拍は torsade de 

pointes（Tdp）と呼ばれ，QT延長症候群の項目を参照し
ていただきたい．
　QT延長を伴わない多形性心室頻拍は，心筋炎，心
不全，ショックなどの心機能低下に伴って起こる場合

が多いが，この場合は心室細動への前駆的不整脈とい
える．明らかな心疾患を伴わずおこる多形性心室頻拍
（特発性）の代表的なものに，Brugada症候群，カテコ
ラミン誘発多形性心室頻拍（catecholaminergic polymor-

phic ventricular tachycardia: CPVT）39～41）がある．Brugada

症候群の詳細は Brugada症候群の項目を参照していた
だきたい．その他に，QT短縮症候群（SQTS）58），明ら
かな誘因や心電図学的特徴が認められない特発性多形
性心室頻拍・心室細動がある．
　CPVTは極めて稀な心室頻拍である39～41）．本症の定
義は，① 3心拍以上，2種類以上の QRS波型をもつ心
室頻拍がカテコラミンまたは運動負荷で誘発されるこ
と，② 電解質異常，心筋症，虚血性心疾患など多形
性心室頻拍のおこりうる病態が存在しないこと，③ 

QT延長症候群，Brugada症候群などが否定されたもの
と定義される．

1．不整脈の機序
　CPVTは常染色体優性遺伝例では 1q42-q43に存在す
るリアノジン受容体 RyR2の遺伝子異常が6, 7），常染色
体劣性遺伝例では 1p11-p13.3に存在する calsequestrin 

2（CASQ2）遺伝子異常が発見された8, 59～61）．これらの
異常により，筋小胞体から大量の Ca2+放出がおこ
り，トリガードアクティビティーを機序とする心室頻
拍が起こるとされている．
　これ以外の病態に伴う多形性心室頻拍，心室細動
は，低 K血症，低Mg血症などの電解質異常により
QT延長の結果おこるものや，心筋炎などに伴う心筋
の再分極の差異（dispersion）増大によるリエントリー，
トリガードアクティビティーもしくは自動能亢進によ
るものがある．

2．治療の適応
　CPVTは予後が不良であり，発見された場合全員が
治療の適応となる．これ以外の原因によるものはまず
原因治療が優先される．

3．治療
1）頻拍の停止

　多形性心室頻拍，心室細動，無脈性心室頻拍が持続
し，血行動態が破綻している場合には，まず DC

ショックを行い，直ちに小児二次救命処置（pediatric 

advanced life support: PALS）に基づいた救命処置を開始
する62, 63）．
　反復する場合には QT延長の有無を，洞調律時の心
電図で判断し，QT延長を認める場合にはMgの静注

診断・治療
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を考慮し，QT延長の原因を検討する．
　QT延長がない場合には他の原因を検討し，原因があ
る場合には原因治療を行い，ない場合には CPVTかど
うか検討する．CPVTの停止には β遮断薬や ATP 64），
ベラパミルを使用する．CPVTでない場合にはアミオ
ダロン，ニフェカラントを使用する（図 10）．

2）頻拍の予防
　器質的心疾患を有し心機能が低下している場合の長期
治療は，植込み型除細動器（ICD）が第一選択である65）．
器質的心疾患を有するが心機能が正常または軽度低下
の場合は，ICDに代わる治療としてアミオダロン投与
がある．
　明らかな器質的心疾患を認めない場合は QT延長の
有無により対応が異なる．QT延長を認めその原因が
明らかな場合，原因治療のみで発作は消失する．二次
的原因を認めない先天性 QT延長症候群の場合は，β
遮断薬が効果的である．β遮断薬使用後も再発する場
合は ICDの適応となる．QT延長を認めない場合は，
心電図と臨床所見から CPVT，Brugada症候群などを
診断する．
　CPVTの予防には β遮断薬（プロプラノロール，アテ
ノロール）39, 41），Caチャネル遮断薬（ベラパミル）41, 66），

フレカイニド67）が使用される．ICDの適応も考えられ
ているが41），頻回作動の危険性も報告されている68）．
星状神経節ブロックの有効性も報告されている69, 70）

（図 11）．

H．QT延長症候群

　（吉永正夫）

　QT延長症候群の診断と治療に関するガイドライン
については，日本循環器学会（JCS）の「循環器病の診断
と治療に関するガイドライン」のうち，『QT延長症候
群（先天性・二次性）と Brugada症候群の診療に関する
ガイドライン Guideline for Diagnosis and Management of 

Patients with Long QT Syndrome and Brugada Syndrome

（JCS 2007）』71）（以下，JCS 2007ガイドラインと略す）
が発行されており，基本的にはこのガイドラインが現
在でも有効であると考えられる．したがって，本稿で
は JCS 2007ガイドラインに基づき，その後に発表さ
れたエビデンスを加え記載する．（著者注；JCS 2007

ガイドラインに基づき記載することは日本循環器学会
学術委員会の許可を得ている．）

図 10　多形性心室頻拍・心室細動・無脈性心室頻拍：発作時の治療

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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1．QT延長症候群の概論
　イオンチャネル，あるいはイオン電流に影響を及ぼす
蛋白の遺伝子変異によって起きる．変異遺伝子による
チャネルの機能亢進あるいは低下は，心筋細胞の再分極
異常により心電図上 QT延長や torsade de pointes（TdP）
を引き起こし，失神や心臓突然死を起こしうる．現在
12種の原因遺伝子が判明している（表 3）2～4, 72～80）．こ
の中で，LQT1，LQT2，LQT3の順に多く，この 3つ
のタイプで 90％を占めると考えられている．2種以上
の変異を併せ持つ時は重症化しやすい．

2．小児期の QT延長症候群の診断上の問題81, 84）

　QT延長症候群は両側性難聴と心電図上 QT延長を
示す常染色体劣性遺伝形式をとる症候群（Jervel and 

Lange-Nielsen syndrome）として 1957年に最初に報告さ
れている83）．その後，常染色体優性の遺伝形式を示
し，難聴を伴わない家系（Romano-Ward syndrome）も報
告された．現在まで 12のタイプが解明され，genotype

と phenotypeとの間に密接な関係があることがわかっ
て来た．しかし，小児期には成人の QT延長症候群と
は異質の問題が存在する81, 82）．日本では学校心臓検診
により症状のない QT延長を示す児童生徒を如何に
フォローするかという問題もある81, 82）．

1）胎児期，乳児期早期における QT延長症候群の診 

　断の問題
　QT延長症候群の心電図所見，症状（徐脈）は胎児期

から出現することが知られている84）．心磁図の発達に
よるものである．新生児期，乳児期に症状が出現する
QT延長症候群は房室ブロックを伴い，重症であるこ
とが多い84, 85）．図 12は 2：1の AV blockを伴った QT

延長症候群 2カ月女児例の心電図である．胎児期・新
生児期に QT延長症候群を示す患児の遺伝子診断で
は，洞性徐脈のみの場合 LQT1がほとんどで LQT2が
わずか，2：1房室ブロック and/or心室頻拍の場合
LQT2と LQT3が同程度の頻度と報告されている．

2）乳児突然死症候群 sudden infant death syndrome

　以前から QT延長症候群による乳児期死亡が乳幼児
突然死症候群 sudden infant death syndrome（SIDS）の死
亡例として報告されているのではないかと考えられて
いた．最近になって遺伝子診断により SIDS例の中に
占める（あるいは紛れ込んだ）LQTS症例の頻度が明ら
かにされた．ノルウェーで 1988から 2004年の 17年
間に発生した SIDS 201例の遺伝子診断が行われてい
る86）．LQT3が 13例，LQT1，LQT2が各々2例，LQT6，
LQT9が各々 1例であった．すなわち 201例中 19例
（9.5％）に LQTSの遺伝子変異が証明されたことにな
る．日本では 1995年から 2004年の SIDS 42例のうち
遺伝子変異が証明された例は LQT3が 2例，digenic 

inheritance例（註）（LQT2+LQT3）が 1例，LQT1が 1例，
計 4例（9.5％）であり87），頻度はノルウェーと全く同じ

図 11　多形性心室頻拍・心室細動・無脈性心室頻拍の予防

（註）2つの異なる遺伝子の変異を持つものをいう．

診断・治療
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である．LQTSの遺伝子診断において変異が判明する
確率は 60％程度でありこれを SIDSにも適用できると
すると，SIDSの 16％程度が LQTSで死亡しているこ
とになる．
　これに対し，1遺伝子の中に 2個の異なる遺伝子変
異を持つ者を compound heterozygousという．

3）QT時間の補正方法
　学校心臓検診での QT延長の診断方法は長い間 Ba-

zettの補正方法｛（QT時間）/（RR時間）1/2｝で行われてき
た．しかし，QT時間（図 13）を Bazettの補正方法で補
正すると心拍数が高い場合，過剰に補正してしまう
（図 14）88）．コンピュータでの自動診断では心拍数が

75あるいは 80/分以上では実際に QT延長があっても
“QT延長”という異常を診断結果に表記していないこ
とがある．また，学校心臓検診では省略四誘導（I，
aVF，V1，V6）と心音図で行われている地域がある．
QT延長症候群に特徴的な notched T waveは V2から
V4で記録されることが多い89）．心拍数が 75/分以上で
QT延長があっても notched T waveが心電図上にないと
診断が困難になることが実際に起きている．そこで心拍
数に影響されない補正方法を検討すると，0.31乗の補
正｛（QT時間）/（RR時間）0.31｝が心拍数にまったく影響
されない補正方法であり，exponential correction of the 

QT interval（eQTc）として報告されている（図 15）88）．こ

表 3　QT延長症候群のタイプと責任遺伝子 2～4, 72～80）

 タイプ 染色体 責任遺伝子 蛋白 イオンチャネル

 LQT12) 11p15.5 KCNQ1 Kv 7.1 (KVLQT1) Iks (α subunit)

 LQT23) 7q35-36 KCNH2 Kv 11.1 (HERG) Ikr (α subunit)

 LQT34) 3p21-24 SCN5A Nav 1.5 INa (α subunit)

 LQT472) 4q25-27 ANK-B Ankyrin-B* [Ca2+]i

 LQT573) 21q22.1-2 KCNE1 minK Iks (β subunit)

 LQT674) 21q22.1-2 KCNE2 MiRP 1 Ikr (β subunit)

 LQT775) 17q23 KCNJ2 Kir 2.1 Ik1，Andersen症候群
 LQT876) 12p13.3 CACNA1C Cav 1.2 ICa，Timothy症候群#

 LQT977) 3p25 CAV3 caveolin-3# INa (Na+チャネルと共発現 )

 LQT1078) 11q23.3 SCN4B Navβ
§ INa

 LQT1179) 7q21-22 AKAP9 AKAPs‡ Iks

 LQT1280) 3q41 SNTA1 α 1-syntrophin¶ INa

*；ankyrin-Bは Na pump，Na/Ca exchanger，inositol-1,4,5-triphosphate receptorと結合し，Caイオン濃度の調節に関与する．
#；Caveolin（細胞膜表面，ゴルジ装置，小胞体などに見られるたこ壺状の構造物）の裏打ち蛋白．このうち caveolin-3は
筋細胞にのみ発現している．
§；Sodium channel β subunit
‡；A-kinase-anchoring protein
¶；dystrophin関連蛋白で，neural nitric oxide synthaseや細胞膜 Ca-ATPaseと関与する．

図 12　2：1房室ブロックを伴う QT延長症候群患児（2カ月女児）
 2：1房室ブロックを伴った著明な QT間隔の延長を示し，torsade de pointesに移行している．

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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の補正方法はすでに報告されている Fridericiaによる 3

乗根を用いた補正方法｛（QT時間）/（RR時間）1/3｝とほと
んど同様の値であった．この 2補正方法による基準値
は同じであり，表 4のような結果である90）．日本小児
循環器学会でも，心拍数の早い小児での QT時間補正に
は Fridericiaの補正方法を採用するよう勧めている91）．

3．診断のガイドライン71）

1）心電図診断71）

　QT延長症候群の診断は，心電図所見，家族歴，既
往歴，現症の組み合わせによってなされ，Schwartzら
によって作成された診断基準92）（表 5）が用いられるこ
とが多い．表の points（点数）からわかるように，心電
図診断として QTc値，TdP（図 12），T波交互脈（T-

wave alternans）（図 16），3誘導以上での notched T wave

（図 17）が診断上重要になる．TdPは失神と同一の意味
を持ち，T波交互脈は TdPや失神を伴う時に出現しや
すいので，心電図所見としては notched T waveの存在
が重要な診断基準となる．他に QT dispersionの増大も
LQTSの診断的補助になる．したがって安静時心電図
以外に，補正されたあるいは補正されていない QT間
隔の増大，QT dispersionの増大，T波の変化を誘発で
きるような心電図検査を行うことになる．運動負荷，
顔面冷水負荷，24時間心電図，薬物負荷などが用い
られている．

i）補正 QT時間値（QTc値）
　上述した Schwartzらによって作成された診断基準92）

（表 5）が用いられることが多いが，この中では QT間
隔を先行する RR間隔の 2乗根で割る Bazettの補正
｛（QT間隔）/（RR間隔）1/2｝が用いられている．

図 13　中学 1年生女子の心拍数と QT時間との関係（文献 88より改変）

図 14　中学 1年生女子の心拍数と QTc（Bazettの補正）との関係（文献 88より改変）

診断・治療
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図 15　中学 1年生女子の心拍数と exponential correction {(QT時間 )/(RR時
間 )0.31}による補正 QT時間との関係（文献 88より改変）

表 4　eQTcと Fridericia補正での基準値（文献 91より改変）

	 eQTc Fridericia補正

小学 1年生男児 0.430 0.430

同　　　　女児 0.430 0.430

中学 1年生男子 0.445 0.445

同　　　　女子 0.450 0.450

高校 1年生男子 0.450 0.450

同　　　　女子 0.455 0.455

表 5　QT延長症候群の診断基準（文献 92より改変）

 ポイント

1．心電図所見
　　　A．Bazett法補正による QT間隔
　　　　　≥0.48 s1/2 3

　　　　　0.46–0.47 s1/2 2

　　　　　0.45 s1/2（男子） 1

　　　B．torsade de pointes* 2

　　　C．T波交互脈 1

　　　D．3誘導以上での notched T波 1

　　　E．年齢不相応の徐脈 0.5

2．臨床症状
　　　A．失神*

　　　　　ストレス時 2

　　　　　非ストレス時 1

　　　B．先天性聾 0.5

3．家族歴
　　　A．definite LQTSの家族歴 1

　　　B．30歳未満の突然死 0.5

算定法（診断法）；≥4ポイント；high probability（or definite），2～
3ポイント；intermediate probability，≤1ポイント；low probability
*；torsade de pointesと失神は同時に算定してはいけない79）

図 16　T波交互脈（T-wave alternans）（2カ月女児）
 T波の向きが 1心拍ごとに逆向きになっている．図 10

と同一症例

図 17　負荷試験による notched T waveの出現（文献 95より改
変）

 安静時（a）にはなかった notched T waveが顔面冷水負
荷（b）により V4，V5にも出現している

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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　日本においては小学校，中学校，高校 1年生全員に
対して学校心臓検診が行われ，心電図が記録される．
学校心臓検診においても QTc値は診断上重要な要素
になる．日本小児循環器学会では，心拍数の早い小児
での QT時間補正には Fridericiaの補正方法を採用する
よう勧めていることは前述した91）．
　発端者の遺伝子変異が判明した後の家族検診で，変
異がありながら心拍数で補正された QT間隔（QTc）が
正常範囲の家族に関する経過観察方法は定まっていな
い．家族歴（症状の有無）を参考に個々に決定していく
ことになると考えられる93）．

ii）Torsade de pointes（TdP）
　QRSの極性と振幅が心拍ごとに変化して等電位線を
軸にしてねじれるような特徴的な波形を呈する心室頻
拍をいう．QT時間が延長している時に出現しやすい
が，short-coupled TdPでは QTは延長していない9）．失
神は一時的な，自然に回復した TdPによるものと考え
られている．しかし，TdPから心室細動に増悪すると
心臓突然死につながる．

iii）T波交互脈（T-wave alternans）
　体表面心電図で，T波が 1心拍ごとに変化するもの
をいう．T波交互脈が存在するときは心室頻拍を起こ
しやすく，予後が悪い．T波交互脈は QT延長症候群
だけでなく，虚血性心臓病などでも出現する．

iv）Notched T wave in 3 leads

　Bifid T waveともいう．陽性 T波のピーク部の直前
（上降脚）あるいは直後（下降脚）に切れ込みがある T波
をいう．反対に，陽性 T波のピーク部の直前（上降脚）
あるいは直後（下降脚）に突然の隆起部がある T波とい
う定義をしてある論文もある．

v）年齢不相応の徐脈 low heart rate for age

　この項目は小児だけの基準になる92）．Romano-Ward

症候群患児と健常児との間で心拍数に有意差があるの
は新生児期から 3歳までとなっている．各年齢の 2

パーセンタイル値を基準にする．診断基準92）には 1980

年の文献の心拍数を参考にするよう記載されている
が，Rijnbeekらは新しい基準値を提唱している94）．新
しい基準値での各年齢の 2パーセンタイル値を表 6に
示した．胎児期，乳児期では高度房室ブロックを伴う
ことが多い．房室ブロックを伴ったものは LQT2か
LQT3が多い．

4．治療
1）薬物治療
i）β遮断薬

　小児の QT延長症候群は運動やストレスが原因で失
神が誘発されるものが大部分である．このような場合
の第一選択薬が β遮断薬である．ただし，LQT3など
β遮断薬が効果の薄い例もあることに注意が必要であ
る．表 7に β遮断薬の適応のクラス別を示す．

ii）Naチャネル遮断薬（メキシレチン）
　SCN5Aの機能亢進で発症する LQT3では有効と報告
されている．表 8にメキシレチンの適応のクラス別を
示す．

iii）硫酸マグネシウム
　TdPの急性期治療として有効である．

iv）ベラパミル
　Caチャネル遮断薬の使用例の報告は少ない．しか
し LQT8（Timothy症候群）や，early afterdepolarization

（EAD）が心室性不整脈に関与していることが疑われる
例で，使用されることが考えられる．

v）カリウム
　QT延長症候群の多くが IKs，IKrなどの Kチャネル
の異常で発症する．このため低 K+血症は QT延長を
悪化させる．特に LQT2で血清 Kを高値に保つことが
有効であったとの報告がある．

2）非薬物治療
i）植込み型除細動器（ICD）

　QT延長症候群に対する非薬物治療には植込み型除
細動器（ICD）治療，ペースメーカ治療，左側心臓交感

表 6　徐脈の診断基準（文献 94より改変）；各群での 2パーセンタイル値

  男子 女子

 0～1カ月 129 136

 1～3カ月 126 126

 3～6カ月 112* 122*

 6～12カ月 106 106

 1～3歳 97 95

*；例数が少ないため，95％信頼限界値を用いてある．
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神経節切除術がある．これらの治療法は，発作誘引と
なる運動制限や QT延長をもたらす薬物使用の制限な
ど日常生活の注意点を守り，さらに薬物治療を十分
行った上でも致死的発作がコントロールできない可能
性が高い場合に選択される．
　表 9に ICD植込みの適応のクラス別分類を示す．

ii）ペースメーカ植込み
　徐脈が原因となる TdPによる失神を認める例が対象
となったが ICDの普及につれてペースメーカの代わり
に ICDを植込むようになった．

iii）左心臓交感神経節切除術
　本邦ではほとんど行われていない手術であるが，欧
州からは薬剤抵抗性の患者に施行したよい結果が報告
されている．

I．Brugada症候群

　（泉田直己）

　Brugada症候群とは，心電図で右側胸部誘導の V1，
V2，V3を中心に，特異な ST上昇所見と不完全右脚ブ
ロックパターンの所見を示し，心室細動を主とした心
室性不整脈により失神や突然死するという症候群であ
る96～98）．有意な心構造異常は認められず，主に 40歳代
の男性に多く，心室性の不整脈発作は安静時にみられ
ることが多い．この疾患の概念は，1992年 Brugada兄
弟によりその概要が報告され96），その後の研究によ

り，不完全右脚ブロックは必須ではなく，STT部分の J

波を特徴とする独立した疾患として確立してきた97, 98）．
　2002年にWildeらによりその特異な心電図所見の基
準が consensus reportとして報告され99）（表 10，図
18），心電図診断の基準とされてきた．2005年 Ant-

zelevitchら100）は，Brugada症候群の診断基準を，表 11

に示すような内容で提唱した．このうち，特異な心電
図所見に加えて，項目 1）または 5）のように不整脈に
よる症状を有する場合には有症候性 Brugada症候群と
され，Brugada症候群の診断は確実と考えられる．項
目 2），3），4）はそれぞれ単独で有する場合は，本人
に症状がないため，無症候性 Brugada症候群とよばれ
ている．心電図所見の基準のみをみたすが，患者の臨
床的な背景が不明で， 項目 1）～5）のどれに該当するか
不明である場合は Brugada様（型）心電図例とされる
が，この用語は無症候性の例に限って使用される場合
もある．
　本症候群は，当初成人男性の突然死の原因となる疾
患として注目されていたが，小児でも Brugada症候群
と考えられる報告101）があり，海外では Probstらによ
り102），わが国では，小児循環器学会小児 Brugada様心
電図例の生活管理基準に関する研究委員会により103）概
要がまとめられている．
　小児 Brugada症候群の特徴をこれらの報告により総
括してみると，a）成人に比べてその頻度は少ない，b）
発症した症例では成人と同様に突然死や蘇生を要する
ような重症例となる，c）男児に多い，d）発作は安静時
や発熱時に発症している例が多い，e）Brugada症候群
あるいは突然死の家族歴を有する例が多い，のように 

項目 a）の頻度の点を除き，ほぼ成人例と同様の疫学的
な特徴を有することを示している．
　Brugada症候群の典型例は，成人と比べて小児では
少ない．その理由として，Brugada症候群例での心電
図所見は時間ともに変化するため，記録時の心電図所
見でその特徴ある所見が出現するとは限らず，小児で
は協力が得られにくいため心電図記録の機会が少なく
一層その傾向が強いと考えられる．また，小児期の失
神の原因は神経疾患などさまざまで，心原性であるこ
との診断が困難であることが多い．
　Brugada症候群が疑われるが，特異な心電図所見が
得られない場合には，薬物負荷あるいは誘導部位を変
えた心電図記録が行われる．また，失神などの症状
が，心室細動などの心室性不整脈との関連があるかに
ついて必ずしも明確でない場合がある．このような場
合，心室性不整脈の易出現性を調べる目的で，心臓電
気生理学的検査（EPS）による誘発が行われる104）．

表 7　先天性 QT延長症候群における β遮断薬の適応71）

クラス I

失神の既往のある QT延長症候群，特に LQT1，LQT2

クラス IIa

症状はないが，QT延長を認め，① 先天性聾，② 新生
児，もしくは乳児期，③ 兄弟姉妹の突然死の既往，④
家族もしくは本人の不安，もしくは治療に対する強い
希望がある場合

クラス IIb

症状がなく，① 先天性聾，② 兄弟姉妹の突然死の既往
などを認めないもの

表 8　先天性 QT延長症候群におけるメキシレチンの適応71）

クラス IIa

1．LQT3と診断のついた失神歴のある QT延長症候群
2．β遮断薬単独で効果のない QT延長症候群

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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表 10　Brugada症候群の心電図診断における V1～V3誘導の ST変化と心電図所見例 
　　　（文献 99より引用，一部改変）

 Type 1 Type 2 Type 3

J波の波高（J点の電位） ≥0.2 mV ≥0.2 mV ≥0.2 mV

T波の形 陰性 陰性または二相性 陽性
STT波形 Coved Saddleback Saddleback

ST部分（終末部） 徐々に下降 上昇 ≥0.1 mV 上昇 <0.1 mV

図 18　Brugada症候群に特徴的な STT波形（文献 103より引用）

表 9　先天性 QT延長症候群における ICD植え込み71）

クラス I

心室細動または心停止の既往を有する患者（エビデンスレベル A）
クラス II注 1

① Torsade de pointes（TdP）または失神の有無，② 家族の突然死
の有無，③ β遮断薬に対する治療抵抗性，の 3つから以下の表に
示すように IIa，IIbに分類する

TdP・失神の既往 + + - + + -
突然死の家族歴 + - + + - +
β遮断薬注 2 無効 無効 無効 有効 有効 有効

　　　　　　　 IIa IIa注 3 IIa IIa IIb IIb

注 1　クラス IIの項では，TdP・失神の既往の有無，突然死の家族歴の有無，
β遮断薬の有効性の有無の 3つを同等の重みとして，2つ以上の場
合を IIa，1つの場合は IIbに分類した．

注 2　LQT3と診断された場合は，β遮断薬は投与せずに無効とする．
注 3　不整脈の非薬物治療のガイドライン（2006年改訂版）では IIbに分類

している．

診断・治療
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　わが国では，心電図を用いた学校心臓検診が行われ
ており，Brugada症候群と同様の心電図所見を有しな
がら，症状のない無症候性 Brugada症候群あるいは
Brugada様（型）心電図例の小児が一定の数発見され
る．その頻度は，成人例の検診で報告されている
1,000人に 1人（0.1％）程度104～108）に比して少なく
10,000人に 1人（0.01％）以下103, 109）と判明している．こ
のような無症候性の症例の多くは予後がよいことがわ
かってきており，小児期に有症状の Brugada症候群と
して発症するわけではないと考えられる．そのため，
小児循環器学会小児 Brugada様心電図例の生活管理基
準に関する研究委員会では，後者の「Brugada様（型）心
電図」の名称としている．一方で，学校心臓検診で発
見された Brugada様心電図例を発端者としてその家族
に Brugada症候群が発見された例もあり110），このよう
な小児例では将来，心室不整脈が出現し Brugada症候
群の診断が確定する可能性もあるので注意深い観察が
必要である．
　Brugada症候群の発生機序には，遺伝子の異常によ
る心筋イオンチャネルの異常に加えて伝導異常や心筋
の線維化も関与していると考えられている111～116）．こ
の伝導異常や線維化は一般に加齢により進行すること
から，その影響の少ないことが小児期での Brugada症
候群の頻度が少なく，Brugada様心電図例の予後が比
較的よい理由と考えられている．

1．診断
1）心電図診断

　Brugada症候群の心電図診断はWildeらにより報告
された基準99）が広く採用されている．この基準では，
心電図 STT所見を，type 1（coved型），type 2，3（sad-

dleback型）とに分け，さらに J点での ST上昇の程度
を 0.2 mVと定めている（表 10，図）．小児の Brugada

症候群の診断においても，原則としてこの基準により

心電図診断が行われている．その後のいくつかの報告
から，Brugada症候群の心室細動など心室性不整脈の
発生に臨床的な意義の大きいのは，type 1（coved型）心
電図波形とされている117～121）．
　さらに，本邦の成人での研究では，coved型心電図
波形であれば，J点での ST上昇が 0.1～0.2 mVと軽度
であっても，Brugada症候群診断できる症例があり122），
このため，西崎ら123）は成人の Brugada様心電図の自動
診断においては，V1～V3の STT波形を，A型：coved

型 ST上昇（J点で 0.2 mV以上），B型：saddleback型
ST上昇（J点で 0.2 mV以上），C型：coved型経度 ST

上昇（J点で 0.1 mV以上 0.2 mV未満）の 3型に分類し
ている．
　小児では，Brugada症候群の予後が比較的よいと考
えられること，小児期の心電図所見では V1～V3誘導
で軽度 ST上昇をきたす例は正常例にも多くみられる
ことから，小児循環器学会小児 Brugada様心電図例の
生活管理基準に関する研究委員会は学校心臓検診での
小児 Brugada様心電図の抽出基準を，西崎ら123）の基準
の A型と B型に定めた．その中では，特に A型に注
目し，B型は A型に変化する可能性の高い注意すべき
心電図所見として位置づけている．

2）一肋間上の心電図
　Brugada症候群では心電図所見は時間により変化
し，ある時点での心電図所見では必ずしもその特徴的
な所見が記録できず，正確な診断が得られない．その
場合，V1，V2誘導の上部（一肋間上など）で心電図記
録を行うと典型的な波形が得られる場合がある124）．ま
た，再現性を持って特異な心電図所見が得られるかを
確認するために負荷試験が行われている．陽性所見が
得られた場合には，さらに症状や家族歴の有無を考慮
してその診断的な意義が決定される．

3）薬物負荷試験
　薬物負荷試験は，Vaughan-Williams分類 IAまたは IC

群に属する Naチャネル遮断薬が用いられる125～127）．
代表的薬物と負荷量として，ピルジカイニド（1 mg/kg

を 10分で静注），フレカイニド（2 mg/kgを 10分で静
注），プロカインアミド（10 mg/kgを 10分で静注），が
用いられる100）．負荷により，coved型 ST上昇（J点に
おいて STが 0.2 mV以上）の所見が得られれば，典型
的な心電図所見が得られたことになり100, 125～128），陽性
と判定できる．有症候性例で本試験が陽性となれば，
Brugada症候群と診断される．無症候性で家族歴のあ
る例が，本負荷試験で陽性となれば Brugada症候群が
強く疑われる．症状や家族歴ともになく，saddleback型
など心電図所見のみから Brugada症候群を疑われ実施

表 11　Brugada症候群の診断基準（文献 100より引用）

V1～V3のいずれかで 0.2 mV以上の ST上昇を伴う coved

型の STT所見
さらに，次のいずれかの項目に該当する

　1）心室細動，多形性心室頻拍が確認されている
　2）45歳以下の突然死の家族歴がある
　3）心臓電気生理学的検査により心室頻拍が誘発される
　4）家族に典型的な coved型の心電図所見を示す例がいる
　5）失神や夜間の瀕死期呼吸を認める
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した例で本負荷試験が陽性となった場合には，Brugada

症候群の可能性があり，注意深い経過観察を行う．
4）その他の負荷試験

　運動負荷試験やイソプロテレノールの負荷試験はい
ずれも同じ変化を示し，ST上昇の程度や STT波形の
変化が改善し，不整脈が発現している場合にはそれら
を抑制する129）．経口糖負荷試験では，ST上昇の増強，
STT波形の coved型への変化がみられ，血中インスリ
ン値との関係が考えられている130）．また，有熱時に
ST上昇の増強，心室不整脈が誘発されることがある
ので，Brugada症候群が疑われる例・家族歴のある例で
は注意を要する．

5）臨床電気生理学的検査
　Brugada症候群に対する臨床電気生理学的検査は，
それがほぼ確実または強く疑われる例に対して，電気
刺激により心室不整脈を誘発しその易誘発性をみるこ
とが主な目的である104）．そのほかに，心室不整脈の発
生機序が解明できることや他の異常の有無を検討でき
る意義もある104）．易誘発性の判定は，心室におけるプ
ログラム刺激によって行われる．Brugada症候群では
高率に心室不整脈が誘発され，右室流出路刺激のほう
が誘発されやすい，自律神経作動薬が誘発性に影響す
る，などの知見が得られている．しかし，無症候性
Brugada症候群における心室期外刺激による誘発検査
では，心事故の発生と易誘発性と関連がないとの報告
もあり120, 121），この検査が自然発作の予知などのリス
ク評価に有用であるか否かについては，いまだ研究者
間に異論があり結論は出ていない．

6）遺伝子検査
　Brugada症候群における ST上昇の機序は，右室流
出路付近の心外膜側に多く，内膜側に発現が少ない一
過性外向き K電流（Ito）の不均一な発育によって，心外
膜・内膜間の活動電位第 1－ 2相の貫壁性電位勾配の
増加によるとされている131）．したがって，この Itoの
電流を調整することで心電図所見が変化する．
　このほか，病態を悪化させる要因として，さらに
Na電流，Ca電流の低下，副交感神経活動の上昇など
が示されている5, 132～133）．
　遺伝子では，1998年 Naチャネルの遺伝子である
SCN5Aの異常が発見され，その後さまざまな変異が追
加報告されている．この遺伝子は，すでに先天性 QT

延長症候群 3型（LQT3）の原因遺伝子として知られて
いたが，さらに進行性心臓ブロック，洞不全症候群に
もこの遺伝子の変異が発見され，臨床像も共通するこ
とがあるため，心筋 Naチャネル病として総称される
場合がある134）．しかし，Brugada症候群例で SCN5A

の変異が同定されるのは約 20％であり，また同一家
系内の遺伝子キャリアで Brugada症候群の臨床像を示
さないものもあり，診断についての遺伝子検査の有用
性は，十分とはいえない．
　Brugada症候群の遺伝子異常は，その後 Naチャネ
ルのトラフィッキングに関与する GPD1-L遺伝子135），
Caチャネルのサブユニットを規定する遺伝子の異常
など次々と発見されており136），2008年 12月現在では
6種類が報告され，QT延長症候群にならって，BrS1 

137），BrS2 136），BrS3 136），BrS4 135），BrS5 138），BrS6 139）と
分類されている．

2．治療
　小児の Brugada症候群や Brugada様心電図例に対し
ての治療は，成人に比べ症例が少なく知見の蓄積も少
ない小児において確立した一定の指針を作成するのは
困難である．Brugada症候群および Brugada様心電図
に対する実際の対応では，成人領域で得られた多数の
知見に，小児の特殊性を考慮して決定することが望ま
しいと考えられる．また，なお，本項での記述の内容
は，今後の新たな知見の集積や検証により修正される
可能性があることに注意が必要である．

1）薬物治療
　薬物療法では，心電図 ST上昇の機序と考えられて
いる一過性外向きカリウム電流（Ito）の相対的な増加を
抑制する薬物，Na，Ca電流を増加させる薬物，副交
感神経の遮断や交感神経を刺激する作用を有する薬物
が理論的に有効となる．
　現在，有効と報告されている薬物には，キニジン（Ito

の抑制）140～143），シロスタゾール（Ca電流の増加）144），
ベプリジル（Itoの抑制）145），イソプロテレノール（β刺
激作用）146, 147）などがあるが，いずれも小児では経験症
例が少なく，また効果も必ずしも 100％確実とは言え
ず，Brugada症候群に対する薬物療法として確立した
ものとはなっていない．
　心室細動の発作中や発作を頻回に繰り返す場合に
は，少量のイソプロテレノールの持続点滴静注法（0.01 

μg/kg/minから開始）が有効である147）．
　慢性期の心室細動を確実に予防する薬物療法は今の
ところ見られない．心臓突然死の確実な予防には次に
示す ICD植込みが勧められるが，植込み後にも発作が
持続する例や ICD植込みを望まない例で心室細動の発
症が疑われる例ではキニジン，シロスタゾール，ベプ
リジルの併用が試みられている．

2）非薬物治療
　Brugada症候群に対して突然死を防ぐ唯一確立した

診断・治療
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治療は植込み型除細動器と考えられている．その適応
については，2007年に日本循環器学会で主に成人を
対象とした「QT延長症候群と Brugada症候群の診療に
関するガイドライン」が作成されており，参考にすべ
きものである71, 148）（表 12）．
　このガイドラインでは，Brugada様心電図所見に加
えて心停止・蘇生例や心室細動，多形心室頻拍が記録
されている症例では，クラス Iの適応（有益であると
いう根拠があり，適応であることが一般に同意されて
いる）とされているが，この様な症例については小児
においても ICDのよい適応となると考えられる．
　また，Brugada様心電図所見に加えて，① 失神の既
往の有無，② 突然死の家族歴の有無，③ 電気生理検
査における心室細動の誘発の有無，の評価をしこれら
のうち 2項目以上該当した場合をクラス IIaの適応（有
益であるという意見が多いもの），1項目のみ該当し
た場合をクラス IIbの適応（有益であるという意見が少
ないもの）としている．
　小児おいては，上記のうち，① 失神の原因が心原
性以外のものが多いこと，② 突然死の家族歴があっ
ても小児期に発症することが成人と比べて少ないと考

えられること，③ 小児では電気生理検査の侵襲性が
比較的高く，このような検査を行うことが成人と比べ
て容易でないこと，などの背景がある．
　さらに小児では ICDの経験が少なく，成人に対する
ような一定のガイドラインを作成することが困難であ
ること，小児では虚血性心疾患に伴うものが少なく，
先天性心疾患など成人では稀な疾患が多く含まれる特
徴を有すること，ICDの大きさは体重の少ない小児に
対して大きいこと，ICDに対する精神的ケアが成人以
上に重要であることなど，小児特有の問題があること
も念頭において，ICDの適応を決定すべきもの13, 14）と
されている．

J．徐脈性不整脈

　（安田東始哲）

　徐脈性不整脈としては，洞停止，洞房ブロック，持
続性洞徐脈，II～III度房室ブロックが含まれるが，臨床
的には，洞不全症候群と房室ブロックに大別される．
原因は，先天性と後天性があり，先天性としては，母
体由来，遺伝子異常，先天性疾患などがある149）．後天

表 12　参考資料：ICD植込みの適応（文献 71より引用）

クラス I

1．心停止・蘇生例
2．自然停止する心室細動・多形性心室頻拍が確認されている

クラス II注 1

Brugada型心電図（coved型）注 2を有する例で，① 失神の既往の有無，
② 突然死の家族歴の有無，③ 電気生理検査における心室細動の誘発
の有無，の 3つから以下の表に示すように IIa，IIbに分類する．

失神 + + − + − − +
突然死の家族歴 + − + + − + −
VF誘発される注 3 + + + − + − −

 IIa IIa IIa IIa IIb IIb IIb

注 1　クラス IIの項では，失神の既往の有無・突然死の家族歴の有無・電気生
理検査における心室細動の誘発の有無の 3つを同等の重みとして，2つ
以上の場合を IIa，1つの場合は IIbに分類した．一方，厚生省委託研究
班（Brugada症候群）の結果は，突然死の家族歴の方が失神の有無よりも
死亡率が高い結果が報告されている．

注 2　薬物負荷，一肋間上の心電図記録で認めた場合も含む．
注 3　誘発された心室細動時の症状により，失神の原因として心室細動が最も

考えられる場合はクラス Iにする．
◎不整脈の非薬物治療ガイドライン（2006年改訂版）では，クラス IIIとして
“Brugada型心電図（saddle back型）を有するが，心室細動・失神の既往及び突然
死の家族歴を認めず，電気生理検査によって心室頻拍および心室細動が誘発さ
れない場合”が分類されている．

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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性としては，心疾患術後，迷走神経性，低酸素血症，
急性心筋炎，内分泌疾患，薬剤性などがある（表 13）．

1．分類
1）洞不全症候群

　洞結節の一過性あるいは持続性の機能不全による症候

群で，Rubensteinによる分類150）が用いられる（表 14）．
2）房室ブロック

　房室結節における伝導遅延あるいは途絶による徐脈
で，以下のように分類される．

i）I度
　PQ間隔が延長（年少児 >0.22秒，年長児 >0.24秒）．

表 13　徐脈性不整脈の原因

●先天性
1．膠原病の母体由来の抗 SS-A抗体，抗 SS-B抗体
経胎盤的に胎児に移行し，伝導系を障害．完全房室ブロック，洞徐脈，一過性 I度
房室ブロック，2次性 QT延長をきたす．

2．遺伝子異常
SCN5A 家族性洞機能不全症候群，進行性房室ブロック（Lenègre病）
Csx/Nkx2.5 房室ブロック +家族性心房中隔欠損
TBX-5 進行性房室ブロック，脚ブロック，洞機能不全症候群
LMNA 進行性房室ブロック
PRKAG2 進行性房室ブロック

3．先天性疾患
多脾症候群 洞結節の欠損，位置異常，低形成が原因で，洞機能不全症候 

　　　　　　　　　　群，房室ブロックをきたす．
修正大血管転位 本疾患の約半数で進行性に完全房室ブロックを生じる．
神経・筋疾患 Emery-Dreifuss 症候群
ミトコンドリア異常 Kerns-Shy症候群

●後天性
1．心疾患術後 外科的侵襲による．ファロー四徴・修正大血管転位術後など．
2．迷走神経性 失神をきたす例もある．アトロピンの静注（0.02 mg/kg）で消失する．
3．低酸素血症 周産期に比較的多い．
4．急性心筋炎 コクサッキー A/B，エコー，インフルエンザなどのウイルスが原因．
5．内分泌疾患 甲状腺機能低下症，神経性食欲不振症など．
6．薬剤性 Naチャネル遮断薬，Caチャネル遮断薬，β遮断薬，ジギタリスなど．

表 14　洞不全症候群の分類（Rubensteinによる）

 タイプ 不整脈 特徴・参考

 I型 持続性徐脈 <100 bpm（<3歳）
   <60 bpm（3～9歳）
   <50 bpm（9～16歳）
   <40 bpm（>16歳）

 II型 洞停止，洞房ブロック 接合部補充収縮や心室補充収縮を伴うことがある

 III型 徐脈頻脈症候群 特発性：比較的まれ
   続発性：心筋炎，心筋症
   心房内手術（Senning，Mustard，Fontan術）後

診断・治療
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ii）II度
（1）Wenckebach型
　PR間隔が心拍ごとに徐々に延長し，心室への伝導
が途絶して 1拍の QRS波が脱落，その後再び PR間隔
の延長と QRSの脱落を繰り返す．
（2）Mobitz II型
　PR間隔の延長を伴わず，突然心室への伝導が途絶
し，1拍の QRS波が脱落する．2：1房室ブロックで
は，上記 2者の鑑別は通常は不可能であるが，PR間
隔が変動するようであれば（1）の可能性が高い．

iii）高度第 II度房室ブロック
　房室伝導比が 3：1以下の場合（QRS波が 2拍以上連
続して脱落する場合）．

iv）III度
　完全房室ブロック．P波が心室に伝導せず，P波と
QRS波が全く独立した調律を取る．
　I度およびWenckebach型 II度房室ブロックは，心
房－ His束間の機能的ブロックが大部分であり，ほと
んどの例で，迷走神経緊張により出現し，運動などの
交感神経興奮で消失する．Mobitz II型 II度房室ブロッ
ク以上の場合には，器質的心疾患などの原因を明らか
にし，厳重な管理・治療が必要である．

2．病態生理
　症状としては，徐脈により十分な心拍出量を維持で
きなくなった場合，胎児水腫や，乳児期では，哺乳不
良，多呼吸などの心不全症状を認める．幼児期以降で
は，めまい，失神，痙攣などの脳虚血症状を認める例
が多い．徐脈による二次性の QT延長や torsade de 

pointesをきたす可能性がある．完全房室ブロックで
は，胎児期に心不全を呈する例では予後不良である
が，そうでない場合，年余にわたる徐脈により続発性
拡張型心筋症を呈してくるものもある．しかし，I度
房室ブロック，Wenckebach型 II度房室ブロック，ま
た，運動選手や夜間睡眠中に認められる洞徐脈などの
ような軽度の徐脈では，症状を伴わず治療を必要とし
ないものが多い．

3．診断
　体表面心電図，ホルター心電図でほとんど診断でき
る．基礎心疾患の検索のために心エコー検査が有用で
ある．治療方針の決定のために，運動負荷心電図，薬
物負荷心電図，心臓電気生理学的検査が必要となる場
合もある．

4．治療
　治療は，徐脈を来たす可逆性の原因がある例では，
可及的に原因の除去を行う．また，症状が徐脈による
ことが確認された場合には，薬物治療，一時的ペーシ
ング，あるいはペースメーカ植込みの適応となる．

1）薬物治療
　薬物治療としては，交感神経系の刺激あるいは副交
感神経系の抑制により，心拍数の増加を図る．ただ
し，薬物治療は，ペースメーカ治療と比較して，微妙
な心拍数のコントロールが困難，経口投与された場合
の効果が一定でない，年長児に対する陽性変力作用の
あるイソプロテレノールなどの投与による動悸，心臓
外臓器に対する作用，などの問題点がある．

i）アトロピン
　迷走神経緊張が関与した例で効果が期待できる．緊
急時には 0.02～0.04 mg/kgを静注する．

ii）イソプロテレノールおよび交感神経作動薬
　イソプロテレノール 0.01～0.03 μg/kg/分の持続点滴
は，緊急時やペースメーカ植込みまでの橋渡しとして
投与される．経口薬としては，イソプロテレノール 1 

mg/kg/日（分 3～4）やオルシプレナリン 1 mg/kg/日（分
3～4）を投与する．

2）ペースメーカ治療
i）一時的ペーシング

　心筋炎などのように，一時的に房室ブロックをきた
すような例に適応となる．

ii）永久ペースメーカ
　ACC/AHA/HRSから小児のペースメーカの適応ガイ
ドラインが示されている151）（表 15）．ペースメーカ
リードには，心筋リードと心内膜リードがある．前者
は，乳幼児，先天性心疾患患者がよい適応とされる．
後者は，年少者以降の例で適応となる．また，合併症
として，前者では刺激閾値の上昇，リードの断線等
が，後者では静脈閉塞などがある．ペースメーカモー
ドは，生理的ペーシング（洞機能不全症候群に対して
AAI，房室ブロックに対して DDD/VDD）が望ましいと
されている．

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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表 15　小児のペースメーカの適応ガイドライン（文献 151より）

クラス 洞機能不全 房室ブロック

I

（治療による利益が危
険性を大きく上回る
ことが，証明されて
いる）

1．年齢不相応な徐脈に
よる症状を認める（B）

1．高度房室ブロックまたは完全房室ブロックで，症候性徐脈，心室機能
低下，低拍出量のいずれかを認める（C）

2．心臓手術後の高度房室ブロックまたは完全房室ブロックで回復の見込
みがないか，7日以上持続する（B）

3．先天性完全房室ブロックで，wide QRSの補充調律，多源性心室期外
収縮，心室機能低下のいずれかを認める（B）

4．先天性完全房室ブロックで，乳児期に心拍数が 55 bpm未満（C）
（先天性心疾患患者では <70 bpm）

IIa

（治療による利益が危
険性を上回ること
が，証明されている
が，特殊な症例に対
してはさらに検討が
必要）

1．先天性心疾患で心房
内回帰性頻拍の治療
により洞徐脈を認め
る（C）

2．複雑先天性心疾患で，
安静時心拍数が 40 

bpm未満か，3秒を
超えるポーズを認め
る（C）

1．1歳以上の先天性完全房室ブロックで，平均心拍数が 50 bpm以下，
突然基本心室周期が 2～3倍以上に延長，心拍数増加不良に伴う症
状，のいずれかを認める（B）

2．先天性心疾患で，洞徐脈や房室ブロックによる循環不全（C）
3．先天性心疾患術後に一過性完全房室ブロックをきたした後脚ブロック
が残存し，失神を認める（B）

IIb

（治療による利益が危
険性を上回る可能性
がある）

1．二心室修復術後で徐
脈による症状が無い
が，安静時心拍数が
40 bpm未満あるいは
3秒以上の心室ポー
ズを認める（C）

1．先天性心疾患術後に一過性完全房室ブロックをきたした後，二枝ブ
ロックが残存する（C）

2．無症候性の先天性完全房室ブロックで，narrow QRSによる年齢相応
の心拍数があり，心機能が保たれている（B）

III

（治療による危険性が
利益を上回るため，
適応とならない）

1．無症状の洞徐脈で，
最大RR間隔が3秒未
満，かつ最小心拍数が
40 bpmをこえる（C）

1．心疾患術後に一過性の房室ブロックから正常に回復し，症状がない（B）
2．一過性完全房室ブロックの既往がない先天性心疾患術後で，二枝ブ
ロックだが無症状，ただし，一度房室ブロックの有無は問わない（C）

3．無症状のWenckebach型 II度房室ブロック（C）

（A）：複数の無作為臨床研究あるいはメタアナリシスによるエビデンスに基づく見解
（B）：単一の無作為臨床研究あるいは非無作為臨床研究のエビデンスに基づく見解
（C）：専門家，症例報告，標準的治療に関する多数意見に基づく見解
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A．Naチャネル遮断薬

　（立野　滋）

　心房筋細胞，心室筋細胞，Purkinje線維細胞におい
て，活動電位の 0相（脱分極相）では Na+の急激な細胞
内への流入により，深い膜電位相から急激に脱分極す
る．Naチャネル遮断薬はこの 0相において最大立ち
上がり速度を減少させ，心筋の伝導時間を低下させ，
興奮性の抑制や異所性自動能を抑えて頻脈性不整脈の
抑制に働く．副作用として細胞内 Na+の減少により，
Na-Ca交換機構の低下がおこり，細胞内の Ca2+も減少
することから，心筋収縮力の低下がおこる．
　Vaugham-Williams分類で I群薬に分類された Na

チャネルブロッカーは，その後活動電位持続時間に対
する薬剤の影響により Iaから Icまでの 3群に分けら
れた．シンプルな分類法で分かりやすく臨床的に有用
であるが，活動電位持続時間は主に Kチャネルの遮断
作用に関連するため，Naチャネル遮断薬の分類法と
しては適切ではないことや，薬剤により Na以外のイ
オンチャネルに対する作用を有するため，二つ以上の
群に属する薬剤も出てきてしまうといった問題があっ
た152, 153）．
　Sicilian Gambitにおいては薬剤の分類を，主に薬理
作用のエビデンスに即してチャネルや受容体への作用
により整理した（表 16）154）．
　薬剤ごとに異なったチャネル遮断効果を理解し薬理
作用を予測するために，Naチャネル遮断薬では薬剤
のチャネルからの解離速度と，結合するチャネルの状
態（活性化状態・不活性化状態）の二つが重要となる．
解離速度は fast，intermediate，slowに分類され，解離
が遅いほど次の興奮時に薬剤が残存しているためにブ
ロック作用が強くなる．さらに脈拍の早い頻拍発作時
のブロック作用はより強力になり，収縮力抑制などの
副作用の危険も増大する．逆に解離速度が速いもので
は心筋収縮力に対する影響は少ないが作用も弱く，頻
脈時のみ使用依存性ブロックを生じる．心筋梗塞後の
不整脈患者の死亡率を高めた CASTの報告以降，心機
能低下例や基礎心疾患合併例における Naチャネルブ
ロッカーの投与は慎重になった155）．
　結合するチャネル状態は活性化状態（activated state，
0相）のみに親和性があるものと，活性化状態のみな
らず不活化状態（inactivated state，プラトー相）にも親

和性があるものに分けられる．心房筋細胞ではプラ
トー相が短いため，不活性化状態においても結合し作
用するリドカインやメキシレチンは心房筋においての
効果は低くなる11）．

1）リドカイン
　静注薬：1～2 mg/kg緩徐に静注，1～3 mg/kg/時 

（15～50 µg/kg/分）の持続静注．
　有効血中濃度：1～5 µg/ml．
　肝臓で代謝後に 70％が尿中に排泄され，半減期は
健康成人で 2時間以下と短い．
　純粋な Naチャネル遮断薬で，解離速度が速いため
に心収縮力の低下などの副作用は生じにくいが，ブ
ロック作用も弱い．結合するタイミングは活性化状態
と不活性化状態で後者が主体であるため，心房筋には
弱く，心室筋においてその効果は強く，主に血行動態
の安定した心室頻拍に対して用いられる．副作用は意
識障害，めまい，眠気，嘔吐などの中枢神経症状，徐
脈や房室ブロック等の刺激伝導系の抑制，血圧の低下
などで，まれに悪性高熱症が起こりうる．また肝血流
を減少させるプロプラノロールやメトプロロール，肝
代謝を抑制するシメチジンの併用で血中濃度が上昇す
ることがあり注意を要する．小児期の心室頻拍に対す
るまとまった報告はないが，けいれん重積に対する投
与（4 mg/kg/時）では 29例中 2例で心室頻拍，1例で痙
攣の悪化を認めている156）．

2）メキシレチン
　静注薬：2～3 mg/kg緩徐に静注，0.4～0.6 mg/kg/時．
　経口薬：5～10 mg/kg/日．
　有効血中濃度：0.5～2 µg/ml．
　肝臓で代謝後に尿中に排泄，半減期は健康成人で
10時間と長い．
　リドカインの類似体で，純粋な Naチャネル遮断薬
で，半減期が長いため経口薬があり，ほかの薬理作用
はリドカインと同様で，心房への作用は弱く，心収縮
力低下が軽微なため，器質的心疾患に伴う場合にも用
いられる．小児を含めた先天性心疾患における報告で
も 71％の有効性を認めている157）．また Naチャネルの
異常である LOT3において，QT時間を短縮する効果
が認められているが158），生命予後に対する効果は明ら
かではない．副作用はめまい，振戦，眠気，嘔吐，頭
痛などの中枢神経症状，徐脈や房室ブロック等の刺激
伝導系の抑制，血圧の低下などで，まれに Stevens-

Johnson症候群（註）が起こりうる．シメチジン，リドカ
インの併用で血中濃度は上昇する．

抗不整脈薬治療III 
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3）プロカインアミド
　静注薬：5～10 mg/kg 5分かけて静注，20～60 µg/kg/

分．
　経口薬：30～50 mg/kg/日．
　有効血中濃度：5～10 µg/ml．
　尿中に排泄され，半減期は成人男性で 2.3時間，一
部は肝臓で代謝され N-アセチルプロカインアミド
（NAPA）となり尿中に排泄される．NAPAの半減期は
5時間．小児における半減期は短く，持続静注が勧め

られるが，新生児でクリアランスは腎機能に左右され
る159, 160）．
　解離速度は中間で，活性化状態で結合する．NAPA

は Kチャネル遮断作用を有するため活動電位持続時間
を延長させる．心房性，心室性不整脈や上室頻拍に用
いられる．複雑心奇形の心臓術後にみられる接合部頻
拍に低体温とともに用いられたこともあった161）．副作
用は催不整脈作用（心室頻拍，心室細動），心不全の他
に SLE様症状や無顆粒球症がみられる．シメチジ
ン，アミオダロンは NAPAの腎クリアランスを低下さ
せ，血中濃度を上昇させる．

4）ジソピラミド
　静注薬：1～2 mg/kg 5～20分かけて静注．

表 16　Sicilian Gambitが提唱する薬剤分類枠組み（日本版）（文献 154より改変）

 イオンチャネル 受容体 ポンプ 臨床効果 心電図所見

薬剤 　Na  
Ca K If α β M2 A1

 Na-K 左室 
洞調律 心外性 PR QRS JT

 Fast Med Slow        ATPase 機能       

リドカイン ○ 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 → → ◎ 　 　 ↓
メキシレチン ○ 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 → → ◎ 　 　 ↓
プロカインアミド 　 ● A 　 　 ◎ 　 　 　 　 　 　 ↓ → ● ↑ ↑ ↑
ジソピラミド 　 　 ● A 　 ◎ 　 　 　 ○ 　 　 ↓ → ◎ ↑↓ ↑ ↑
キニジン 　 ● A 　 　 ◎ 　 ○ 　 ○ 　 　 → ↑ ◎ ↑↓ ↑ ↑
フロパフェノン 　 ● A 　 　 　 　 　 ◎ 　 　 　 ↓ ↓ ○ ↑ ↑ 　
アプリンジン 　 ● I 　 ○ ○ ○ 　 　 　 　 　 → → ◎ ↑ ↑ →
シベンゾリン 　 　 ● A ○ ◎ 　 　 　 ○ 　 　 ↓ → ○ ↑ ↑ →
ピルメノール 　 　 ● A 　 ◎ 　 　 　 ○ 　 　 ↓ ↑ ○ ↑ ↑ ↑→
フレカイニド 　 　 ● A 　 ○ 　 　 　 　 　 　 ↓ → ○ ↑ ↑ 　
ピルジカイニド 　 　 ● A 　 　 　 　 　 　 　 　 ↓→ → ○ ↑ ↑ 　

ベプリジル ○ 　  ● ◎ 　 　 　 　 　 　 ？ ↓ ○ 　 　 ↑
ベラパミル ○ 　 　 ● 　 　 ◎ 　 　 　 　 ↓ ↓ ○ ↑ 　 　
ジルチアゼム 　 　 　 ◎ 　 　 　 　 　 　 　 ↓ ↓ ○ ↑ 　 　

ソタロール 　 　 　 　 ● 　 　 ● 　 　 　 ↓ ↓ ○ ↑ 　 ↑
アミオダロン ○ 　 　 ○ ● 　 ◎ ◎ 　 　 　 → ↓ ● ↑ 　 ↑
ニフェカラント 　 　 　 　 ● 　 　 　 　 　 　 → → ○ 　 　 ↑

ナドロール 　 　 　 　 　 　 　 ● 　 　 　 ↓ ↓ ○ ↑ 　 　
プロプラノロール ○ 　 　 　 　 　 　 ● 　 　 　 ↓ ↓ ○ ↑ 　 　

アトロピン 　 　 　 　 　 　 　 　 ● 　 　 → ↑ ◎ ↓ 　 　
ATP 　 　 　 　 　 　 　 　 　 ■ 　 ？ ↓ ○ ↑ 　 　
ジゴキシン 　 　 　 　 　 　 　 　 ■ 　 ● ↑ ↓ ● ↑ 　 ↓

遮断作用の相対的強さ：○低　◎中等　●高
A=活性化チャネルブロッカー　I=不活性化チャネルブロッカー　■ =作動薬
なお，現在小児不整脈で適応のとれている抗不整脈剤はジゴキシンとフレカイニドのみである．しかし，保険上使用することは可能
であり，臨床的な有用性も数多く報告されている．

（註）Stevens-Johnson症候群は皮膚や粘膜の過敏症である多型紅
斑の一種で，皮膚粘膜眼症候群ともいう．紅斑，水疱，糜爛が
皮膚や目などの粘膜に広く出現し，高熱や悪心を伴う．ウイル
ス感染，薬剤の副作用，悪性腫瘍などが原因として考えられて
いるが，原因不明のものもある．死亡例も報告されている．

抗不整脈薬治療
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　経口薬：5～10 mg/kg/日．
　有効血中濃度：2～4 µg/ml．
　一部は肝臓で代謝され，遊離型とともに尿中に排泄
される．小児において，有効な血中濃度を得るためには
成人に比して，体重あたり多くの内服量を要する162）．
　解離速度は遅く強力な Naチャネル遮断作用と，K

チャネル遮断作用に加えて，心臓のM2-ムスカリン受
容体を阻害することで，心臓におけるアセチルコリン
阻害作用を有するため，房室伝導を促進させる．心房
性不整脈，心室性不整脈や上室頻拍に用いる．副作用
は催不整脈作用（心室頻拍，心室細動）や心不全，抗コ
リン作用による心房頻拍時の心室レートの上昇や緑内
障の悪化，排尿困難，便秘，他に低血糖や無顆粒球症
もみられることがある．エリスロマイシン，クラリス
ロマイシン，アテノロールにより効果増強，フェニト
イン，リファンピシンにより効果が減弱する．

5）アプリンジン
　静注薬：1～1.5 mg/kg，5mg/分かけて静注．
　経口薬：1～1.5 mg/kg/日．
　有効血中濃度：0.3～1.5 µg/ml．
　主に肝臓で代謝され尿中に排泄される．半減期は比
較的長く，静注，経口ともに投与量が増加するとさら
に半減期も長くなり血中濃度は安定する163）．
　不活化状態に親和性があるが，解離速度が比較的遅
いために心房・心室ともに作用する．Caチャネルと K

チャネルの遮断作用と，洞結節細胞の第 4相において
過分極内向き電流を抑制する．

6）シベンゾリン
　静注薬：1.4 mg/kg，緩徐に静注（成人）．
　経口薬：300～450 mg/日（成人）．
　肝臓ではあまり代謝されず，ほとんどが未変化体の
まま尿中に排泄され，半減期は約 5時間．
　ジソピラミドと同様に解離速度は遅く強力な Na

チャネル遮断作用と，Kチャネル遮断作用，抗コリン
作用を有するが，抗コリン作用はジソピラミドより弱
い．さらに Caチャネル遮断作用を有する．
　対象とする不整脈，副作用もジソピラミドとほぼ同
様で，他に肺線維症がみられることがある．小児にお
けるまとまった報告はない．

7）フレカイニド
　静注薬：1～2 mg/kg，100～150 mg/m2緩徐に静注．
　経口薬：3～5 mg/kg/日．
　有効血中濃度：0.2～1 µg/ml．

　約 1/3が肝臓で代謝後，2/3が未変化体のまま尿中
に排泄され，成人における半減期は 2.5分と 9時間の
二相性となっている．小児における報告では経口投与
での半減期は 1～12歳が約 8時間，1歳未満と 12歳
以上では 11時間となっている164）．
　解離速度は遅く強力な Naチャネル遮断作用と，弱
い Kチャネル遮断作用を併せ持ち，心室性および心房
性不整脈，上室頻拍に用いられる．小児においての有
効性も比較的多く報告され164～166），乳児期における難
治性の上室頻拍に対しても，ソタロールとの併用によ
り有効であるとの報告もある167）．
　副作用は催不整脈作用（心室頻拍，心室細動）や心不
全があり，CASTと同様に器質的心疾患を合併した小
児においても催不整脈作用が報告されている42）．他に
めまいや頭痛，嘔吐，下痢を起こすこともある．シメ
チジン，フェノバルビタール，フェニトイン，カルバ
マゼピン等の併用で血中濃度が上昇する場合がある．

8）ピルジカイニド
　静注薬：1～1.5 mg/kg，10分かけて静注．
　経口薬：2 mg/kg/日．
　有効血中濃度：0.2～0.9 µg/ml．
　代謝されにくく，ほとんどが未変化体のままで尿中
に排泄，半減期は成人で約 4時間．
　Naチャネル遮断作用のみを有し，解離速度は遅く
活性化状態での親和性を有する．成人においては，心
房性および心室性不整脈に用いられるが，心筋収縮能
の抑制が少ないことから心房細動に対してよく使用さ
れ有効性が認められている．小児における症例報告以
外の報告はない．
　副作用は催不整脈作用（心室頻拍，心室細動）や心不
全のほか，排尿障害がみられることがある．

B．Caチャネル遮断薬

　（牛ノ濱大也）

1．心臓に対する Ca2+，Caチャネルの役割
1）作業心筋に対して

　Caチャネルは Naチャネルが活性化されたのち，活
性化される．Caチャネルには L型と T型があり，作
業心筋では L型 Caチャネルが主体である．臨床的に
用いられる Caチャネル遮断薬は，主に L型 Caチャ
ネルを抑制する薬物である．細胞膜の L型 Caチャネ
ルは，筋小胞体上に存在するリアノジン受容体（Ca2+

放出チャネル）のフット構造に連結しており，細胞膜
の L型 Caチャネルが開くことで流入した Ca2+はリア

小児不整脈の診断・治療ガイドライン



33

ノジン受容体（RyR）のフットの分子構造を変化させ，
RyRの Ca放出チャネルが開口し，大量の Ca2+が放出
される168）（calcium induced calcium release，CICRと称
される）．アクチンフィラメントとミオシンフィラメ
ントが重なる筋原線維に十分な Ca2+が供給され，ア
クチン TnC部位に Ca2+が結合する．Ca2+が結合した
アクチン TnC部位にミオシン S1頭部が接合169）し，
ATPをエネルギーとしてアクチン－ミオシン収縮が生
じる．
　主に筋小胞体上に存在する Ca2+ATPaseポンプ170）に
より心筋細胞の弛緩が調節される．再分極急速相の後
期に，Ca2+ATPaseポンプが活性化され，細胞質内に存
在する Ca2+が筋小胞体内へ押し戻され，遊離 Ca2+が
細胞質内で減少するとアクチン TnC部位に結合した
Ca2+が解離し心臓の拡張が始まる．このようにして作
業心筋の弛緩，収縮に Caチャネルと Ca2+は重大な役
割をなしている．

2）刺激伝導系，特に房室結節に対して
　房室結節細胞の脱分極には Na+と Ca2+の両方が重要
な役割をなす．房室結節細胞には Naチャネルの発現
が少ないことと静止電位が浅く脱分極しているため Na

チャネルが不活性化されているため，その興奮伝播に
Naチャネルを流れる Na電流の関与は少ない171）．洞結
節からの興奮が房室結節に到達し細胞の静止膜電位が
-40 mV付近に脱分極すると L型 Caチャネルが開口し
て Ca2+が流入する（L型 Ca電流）．L型 Ca電流は Na

電流に比べ小さく緩やかであるため房室結節細胞の活
動電位は Naチャネルで脱分極する作業心筋に比較し
ゆっくりと脱分極する．また房室結節の細胞間の
ギャップジャンクションチャネルは，作業心筋に比較
し少ない172）．このため隣接する細胞への Na+，Ca2+の
送りこみが少なく，房室結節では細胞から細胞への脱
分極伝搬が遅く，房室伝導が遅くなる．房室結節で遅
れることにより心房の頻脈時に心室が十分に充満する
ために必要な時間をもたらすことに寄与する．
　交感神経の緊張により放出されたノルエピネフリン
が β受容体と結合すると刺激性 G蛋白（Gs）刺激を介
して adenyl cyclaseが活性化されて細胞内 cyclic AMP

（cAMP）産生を増加させる．増加した cAMPは protein 

kinase A（PKA）による L型 Caチャネルのリン酸化を進
める．反対に副交感神経刺激では，放出されたアセチ
ルコリン（ACh）がM2受容体と結合して抑制性 G蛋白
（Gi）を活性化させ adenyl cyclaseを抑制し増加した cy-

clic AMPレベルを低下させる．この作用は交感神経緊
張状態でより強く現れる．アデノシンにもこの作用が
認められる．Achではこの cAMP系路とは別に，cy-

clic GMPの産生から protein kinase G（PKG）が活性化を
介して GTPからリン酸を奪うことで Caチャネルのリ
ン酸化を阻害することになり，その活動を抑制する作
用も有する．このように迷走神経刺激は，交感神経刺
激と逆に主に L型 Caチャネルを抑制し，次に述べる
Kチャネルへの作用とによって房室結節に対する伝導
抑制作用を有することになる．
　心筋細胞の静止電位を維持するのに必要な Kチャネ
ルである IK1は房室結節にはなく，別の Kチャネルで
ある AChによって活性化される IK,AChが存在し，この
Kチャネルは迷走神経刺激もしくはアデノシンによっ
て活性化される．IK,AChが活性化された結果，細胞内
から K+の流出が増加して房室結節細胞の膜電位は過
分極する．過分極の状態では Na/Ca交換担体や L型
Caチャネルが活性化される -50～40 mVに達するまで
の時間がかかり，活動電位の立ち上がり速度を低下さ
せることになり，この部位での興奮伝播が遅れる．

3）対象標的，不整脈疾患
　前述したように Caチャネル遮断薬は，房室結節の
伝導を抑制する目的で，房室結節をリエントリー回路
に含む頻拍症（房室結節リエントリー性頻拍や房室結
節と副伝導路による房室回帰頻拍）が標的となる．ま
た心房頻拍，心房粗動や心房細動でも房室結節の伝導
を抑制し心室のレートコントロールを目的に投与され
る．そのほかリエントリーを機序とするベラパミル感
受性特発性心室頻拍や後期激発活動によると考えられ
ているカテコラミン感受性多型性心室頻拍やジゴシン
中毒による心室頻拍にも有効である可能性がある．

2．Caチャネル遮断薬の種類
　ベラパミル，ジルチアゼムは主に L型 Caチャネル
をブロックすることを目的に投与される．ベプリジル
も Caチャネル遮断薬に分類されているが，L型 Ca

チャネル抑制効果のみならず，遅延整流 K+電流の遅
い成分（IKs），速い成分（IKr），心房筋に特異的な非常に
速い活性化過程を示す遅延整流 K+電流（IKur），アセチ
ルコリン感受性 K+電流（IK,ACh），Na電流抑制など幅広
い作用があり，III群薬に近い性質を持つ．

1）ベラパミル173, 174）

　投与量および方法
　成人：静脈内投与 5 mgを必要に応じ希釈し，5分
以上かけて緩徐に静注する．
　経口投与 1回 40～80 mgを 1日 3回経口内服．
　小児：静脈内投与 0.1 mg/kg希釈し 5分以上かけて
緩徐に静注する．
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　経口投与 3～6 mg/kg/日を 1日 3回経口内服．
　有効血中濃度 50～150 ng/ml．

2）ジルチアゼム173, 175）

　投与量および方法
　成人：静脈内投与　上室頻拍症の場合，10 mgを必
要に応じ希釈し，約 3分かけて緩徐に静注する．
　小児：静脈内投与　0.1～0.2 mg/kg希釈し 5分以上
かけて緩徐に静注する．
　有効血中濃度：不明．

3）ベプリジル
　投与量及び方法
　成人：経口投与 50～100 mg/日．
　小児：経口投与 1～2 mg/kg/日を 1日 2回経口内服．
　有効血中濃度は，感度以下でも有効な場合があり，
患者の状態にあわせ少量から開始することが好ましい．

3．使用上の注意，副作用
1）新生児，乳児期には禁忌とされる．ベラパミル，

ジルチアゼムは陰性変力作用を有するため心機能の低
下を伴う患者には慎重投与が必要である．また陰性変
力作用を有する他薬剤との併用時にも注意を要する．

2）乳児期以降の患者においても心機能の低下した患
者には注意を要する．

3）グレープフルーツはチトクローム P450の一種で
ある CYP3A4の活性を阻害し血中濃度を上昇させ副作
用の発現が高まることが報告されている．

4）ベプリジルの特異的作用は，アミオダロンと同
様，陰性変力作用は少ないが，心室筋の IKr，IKsを抑
制することによる QT延長に注意する必要がある．ベ
プリジルによる QT dispersionが β遮断薬との併用で減
少することが報告されており torsade de pointes （TdP）
の発生が抑制される可能性176）がある．

C．Kチャネル遮断薬

　（堀米仁志）

　Kチャネル遮断作用をもつ薬剤は多いが，代表的な
のは Vaughan-Williams分類の III群に属する薬剤であ
り，わが国で市販されているのはアミオダロン（アン
カロン，経口・静注），ソタロール（ソタコール，経
口），ニフェカラント（シンビット，静注）の 3種類であ
る．III群薬は心筋の活動電位持続時間（action potential 

duration, APD）を延長させるとともに，不応期を延長
させて抗不整脈作用を発揮するところに特徴がある．

1）アミオダロン
　静注薬：初期投与量 5 mg/kg（30分以上かけて）また
は 1 mg/kg bolusを 5回まで（5分以上間隔をあけて），
維持量 10 mg/kg/日．
　経口薬：初期投与量は 10～20 mg/kg（分 1～2），1～
2週間，維持量は 5～10 mg/kg（分 1～2）．
　有効血中濃度：500～1000 ng/ml．
　アミオダロンの主な作用は心房筋，心室筋，プルキ
ンエ線維，洞結節，房室結節を含むすべての心筋細胞
の APD，不応期を延長させることにある．それに加
えて，IB群（Naチャネル遮断作用），II群（β受容体遮
断作用），IV群（Caチャネル遮断作用）としての性質を
合わせ持つ．早期興奮症候群においては房室結節と副
伝導路の両者の伝導を抑制する．また，他の抗不整脈
薬にみられない特徴として，心収縮能の抑制が少ない
こと，血中濃度の半減期が 3～15週間と極めて長いこ
とがあげられる．ほとんどが肝臓で代謝され，胆汁中
に排泄される．
　アミオダロンはほとんどの上室性，心室性頻脈性不
整脈に対して有効であるが，後述のような副作用の問
題があるため，一般に他の抗不整脈薬が無効な場合や
致死的な不整脈に対して用いる薬剤として位置づけら
れてきた．わが国ではアミオダロン経口薬が主流で
あったが，最近は静注薬も使用できるようになり，小
児領域でも成人同様に救急現場や心臓外科手術後の緊
急性のある頻脈性不整脈に対してその効果が期待され
ている．
　乳幼児期から若年成人における経口アミオダロンに
関するまとまった報告は少ないが177～180），特発性および
心臓外科手術後の上室頻拍，心房粗動，接合部頻拍，
心室頻拍，原因不明の失神症例など多数例を対象とし
て，初期投与量 10～20 mg/kg/日（または 800 mg/m2 BSA）
分 2を 3～7日間，維持量 5～10 mg/kg/日で治療した
結果，全体での有効性は 68～93％であった177～179）．副
作用としては，甲状腺機能障害，角膜沈着，光線過
敏，発疹，頭痛，嘔吐などが見られたが，いずれも頻
度は 2～3％と低かった．心電図変化としては RR，
PR，QRS，QT時間の延長がみられ，まれに torsade de 

pointesがみられた．Etheridgeら181）は新生児・乳児（平
均月齢 1カ月）の上室頻拍 50例に対してアミオダロン
を投与した．心不全やショック状態で緊急性のあった
6例には静注アミオダロンを，他の 44例には経口ア
ミオダロンを使用し，45例（90％）で頻拍は完全に消
失し，残り 5例でも無症候性の一過性頻拍が見られる
のみとなり，全例で効果があったと報告している．投
薬中止を必要とするほどの副作用は 1例もなく，
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HR<60/分の徐脈や心機能低下例もなかった．
　小児～若年成人を対象とした静注アミオダロンの効
果に関する初期のものとして，Perryら182），Figaら183）

の報告がある．いずれも他の薬剤抵抗性の重症頻脈性
不整脈に対して初期投与量 5 mg/kgを 5分～1時間か
けて静注し，約 10～20 mg/kg/日を維持量として 3～5

日間使用した結果，60～71％の症例で頻拍は完全に抑
制できた．残りの症例でも部分的な効果がみられたも
のが多かった．現在でもほぼ同等の投与量が使用され
ることが多い．上室頻拍のみを対象としたものでも，
初期投与量 5 mg/kgを 5分かけて静注し，必要なとき
は 15分後に同量を追加し，その後 10 mg/kg/日を 12～
24時間で維持した結果，87％の症例で洞調律に復帰
し，残り 13％では頻拍レートの低下が見られた184）．
Haasら185）は術後に新たな頻脈性不整脈が出現した小
児心臓外科手術例 71例に対して，ほぼ同等のプロト
コル（初期投与量 5 mg/kgを 60分以上かけて静注し，
必要に応じて初期投与量と同量をボーラスで追加，続
いて 10～20 mg/kg/日で維持）を適用し，有効な心拍数
低下と血圧，血行動態の改善が得られたとして，小児心
臓術後頻脈例に対して前述の薬用量を推奨している．
　難治性のことが多い術後の接合部頻拍（junctional ec-

topic tachycardia, JET）186, 187）や PJRT（permanent junctional 

reciprocating tachycardia）188）に対しても有効性が認めら
れている．Rajaら186）は日齢 6～14歳の開心術後 JET 

16例に対して初期投与量 5 mg/kgを 60分以上かけて
静注し，5 mg/kgを 12時間で維持した結果，JETの
レートは 2時間で平均 30/分，24時間で平均 47/分低
下し，収縮期血圧は平均 15 mmHg上昇したと報告し
ている．Vaksmannら188）の PJRT 85例の報告では，抗
不整脈薬の中で最も有効であったのはアミオダロン，
ベラパミルの単独投与またはジゴキシンとの併用で，
84～94％の症例で効果が認められた．PJRTは周生期
から乳児期にかけて発症しやすいが，その時期にベラ
パミルは使用しにくいため，アミオダロン（ジゴキシ
ンとの併用を含む）はカテーテルアブレーションを除
けば，PJRTに対して最も有用な治療と考えられる．
　小児を対象としたアミオダロンの効果に関する前方
視的研究としては Saulら187）の報告がある．アミオダ
ロンの明らかな有効性ゆえ，プラセボ投与グループは
設定されず，静注アミオダロン初期投与量によって低
用量，中等量，高用量の 3群に分けて検討された．対
象は日齢 30～14.9歳（中央値 1.6歳）の小児 61例（上室
頻拍 26例，JET 31例，心室頻拍 4例）で，効果が出る
までの時間は初期投与量に比例し，1 mg/kg，5 mg/

kg，10 mg/kgでそれぞれ 28.2，2.6，2.1時間（中央値）

であった．初期投与量 1 mg/kgでは十分な効果が得ら
れないと結論されている．副作用は 87％に認めら
れ，多い順に，低血圧，嘔吐，徐脈，房室ブロック，
吐気であった．アミオダロン投与自体が原因となった
可能性のある死亡が 2例あるため，小児では副作用の
出現に十分注意すべきである．
　以上をまとめると，小児の重症頻脈性不整脈に対す
る静注アミオダロンの投与法は，初期投与量 5 mg/kg

をゆっくり静注し，必要に応じて初期投与量と同量を
1～2回追加し，10～20 mg/kg/日を数日間維持する方
法が適切である．肺線維症などの致死的副作用はまれ
であるが，注意して使用する必要がある．しかし，投
与量と効果が必ずしも比例関係を示さないことや，人
種によって有効薬用量，耐用量が異なる可能性が示唆
されていることから，日本人小児におけるデータの蓄
積が必要である．

2）ソタロール（ソタコール）
　経口薬：1～2 mg/kgから始め，6 mg/kgまで増量（分
2），または 2歳以上の小児に対して体表面積換算で，
90～100 mg/m2/日（分 2）で開始，最大 250 mg/m2/日．
有効血中濃度：800～5,000 ng/ml．
　III群薬に分類されるソタロールは心筋の Kチャネ
ルのうち主に早く活性化される遅延整流 Kチャネル電
流（IKr）を抑制して APDを延長させ，心房筋，心室
筋，房室結節，房室副伝導路（順行性，逆行性伝導の
両者）の不応期を延長させる．ソタロールは Kチャネ
ル抑制に加え II群（β受容体遮断薬）としての作用を合
わせ持つ．腸管からの吸収が良好で経口投与で十分な
血中濃度が得られる．様々なタイプの頻脈性不整脈に
対して高い有効性を示すことから小児領域においても
使用頻度が増えている．成人領域では主として心室頻
拍を対象として使用され，上室性頻脈性不整脈として
は心房細動の再発予防効果などが検討されているにす
ぎないが，逆に小児では心室頻拍に対する検討は少な
く，主として上室頻拍（房室回帰頻拍，房室結節リエ
ントリー性頻拍，心房頻拍，心房粗動，PJRT）に対し
て使用されている．
　ソタロールの体重あたりの投与量は，体表面積当た
りで決めることが多く，2歳以上の小児では 90～100 

mg/m2/日，分 2で開始し，250 mg/m2/日まで増量する
ことができる．Laerら189）は小児の上室頻拍を対象と
して年齢による薬物動態の違いを検討し，わかりやす
く体重あたりの推奨投与量を報告している．それによ
れば，新生児および 6歳以上では 2 mg/kg/日で開始
し，目標維持量は 4 mg/kg/日，新生児を除く 6歳以下
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の乳幼児では 3 mg/kg/日で開始し，目標維持量は 6 

mg/kg/日とされている．経口投与で血中濃度は 2.5～4

時間後にピークとなり，半減期は約 12時間とされて
いる．比較的長い半減期を示すため，通常 1日 2回で
投与される．血中では蛋白と結合することなく，ほと
んど代謝されずにそのまま尿中に排泄される．有効血
中濃度は 0.8～5 mg/Lとされ190），Laerらの報告189）で
は，血中 trough値が 1.0 mg/Lで 95％以上の上室頻拍
が洞調律に復帰した．
　小児期に対するソタロールの有効性に関して，いくつ
かのまとまった報告がある．Celikerら191）が頻脈性不整
脈の小児（8.5±5.3歳，平均 ±標準偏差）62例に対して
3.9±1.2 mg/kg/日を投与した結果では，50％の症例で頻
拍は完全に消失し，29％で部分的に有効であった．不
整脈の種類では上室頻拍に対して最も有効であった．
　副作用としては疲労感，めまい，呼吸困難などがあ
る．催不整脈性は約 10％にみられ，小児ではそのほ
とんどは徐脈であるが192），最も重篤なものは QT延長
に伴う torsade de pointesである．特に徐脈や低カリウ
ム血症は torsade de pointes発症の誘因となるため注意
を要する．

3）ニフェカラント（シンビット）
　静注薬：初期投与量 0.15～0.3 mg/kg（10分かけ
て），維持量 0.2～0.4 mg/kg/時．
　有効血中濃度：不明．
　ニフェカラント静注薬はわが国で開発された III群
薬で193），純粋な IKrチャネル遮断作用を持つ．難治性
の心室頻拍，心室細動に対して高い抑制効果があると
ともに，心室細動に対する除細動閾値を低下させるこ
とが知られている194）．リドカインとの比較検討でもニ
フェカラント使用例は除細動率が良好であった195）．緊
急を要する心室頻拍 /心室細動に対する静注薬として
は従来リドカイン（静注用キシロカイン）が用いられる
ことが多かったが，成人領域ではニフェカラントやア
ミオダロンが第一選択薬として用いられるようになっ
ている．小児領域におけるニフェカラントの使用経験
は少ないが，先天性心疾患術後の接合部異所性頻拍
（JET）に対する有効性などが報告されている196）．
　血中濃度半減期は約 90分と短いため，成人での使用
量は初期投与量として 0.15～0.3 mg/kg，それに引き続い
て維持量として 0.2～0.4 mg/kg/時が用いられる195, 197）．
副作用として問題になるのは III群薬に共通のものと
して QT延長に起因する torsade de pointesや徐脈があ
るが，アミオダロンに比べて半減期が短く，中止に
よって早期に QTが短縮するため制御しやすい．

D．β受容体遮断薬

　（堀米仁志）

　β受容体遮断薬には β1受容体選択性（心臓選択性）と
非選択性がある．β1受容体選択性の薬剤は β1受容体
に対して β2受容体の 20倍以上の親和性を示すといわ
れている．β1受容体選択性薬剤としてはアテノロール
（テノーミン），メトプロロール（セロケン，ロプレ
ソール），ビソプロロール（メインテート）など，非選
択性としてはプロプラノロール（インデラル），カルテ
オロール（ミケラン），ナドロール（ナディック）などが
ある．β遮断薬の主な作用は交感神経 β作用の抑制で
あるため，洞結節自動能の抑制，房室結節伝導速度の
低下と不応期の延長，心房・心室筋の興奮性の低下な
どの作用がある．臨床的には洞性頻拍や異所性心房頻
拍のレートの減少，心房細動における房室伝導能の低
下による心拍数の減少，房室回帰頻拍，房室結節リエ
ントリー性頻拍の停止・予防を目的として使用される
ほか，カテコラミン誘発性多形心室頻拍，トリガード
アクティビティーが原因と考えられる右室流出路起源
心室性不整脈，先天性 QT延長症候群における torsade 

de pointesなどの心室性不整脈に対して有効であるこ
とが知られている．

1）プロプラノロール（インデラル）
　静注薬：0.05～0.1 mg/kgをゆっくり静注．
　経口薬：1～4 mg/kg/日（分 3～4），若年成人で 40～
240 mg/日．
　有効血中濃度：50～100 ng/ml．
　プロプラノロールは膜安定化作用のある非選択性 β
受容体遮断薬である．小児領域でも使用経験が豊富で
あるため，現在でも使用頻度の高い β遮断薬である．
経口薬と静注薬の両者があるが，後者を選択するので
あれば，欧米では超短時間作用性で用量調整がしやす
いエスモロールが選択されることが多い．わが国では
エスモロールは手術中の使用に限定されている．最
近，超短時間作用性 β遮断薬ランジオロール（オノア
クト，後述）の周術期管理における使用が認められた．
　小児領域で薬物治療が必要な頻脈性不整脈で最も多
いのは房室回帰頻拍であるが，その 2/3はプロプラノ
ロールが有効とされている198）．半減期は小児で 3～4

時間，成人で 6時間とされるため，乳児では 6時間ご
と，年長児では 1日 3回の投与が推奨されているが，
徐放製剤（インデラル LA錠）を利用することもでき
る．投与量は 1 mg/kg/日で開始して 2～5 mg/kg/日程度
まで増量するが，上限は明確でなく，個々の症例で効
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果と副作用をみながら決定することが多い．例外的で
はあるものの上室頻拍に対して 14 mg/kg/日まで使用
した報告199）や，肥大型心筋症に対する high-dose thera-

pyとして 6～23 mg/kg/日まで使用した報告200）があり，
投与量に関して安全域の広い薬剤であることが示され
ている．
　副作用としては，心収縮能低下，房室ブロック，低
血糖，気管支れん縮，中枢神経症状などがある．中枢
神経症状としては抑うつ症，睡眠障害などがあり，プ
ロプラノロールが血液脳関門を通過することと関係し
ているが，この特徴は一方でプロプラノロールが片頭
痛に有効であることと関係している．気管支れん縮や
低血糖の既往がある場合はメトプロロールを，睡眠障
害がある場合はアテノロールを使用することが推奨さ
れている．

2）アテノロール（テノーミン）
　経口薬：0.5～2 mg/kg/日（分 1），若年成人 25～100 

mg/日（分 1）．
　有効血中濃度：200～500 ng/ml．
　β1選択性の β受容体遮断薬で，プロプラノロールと
の違いは，膜安定化作用がないこと，血液脳関門を通
過しないこと，半減期が長いため 1日 1回（または 1

日 2回）投与が可能なことである．有効投与量は 1～2 

mg/kg/日と報告されている24）．小児の上室頻拍にお
ける有効性は 60～70％で，長期間，安全に使用でき
る201, 202）．小児の心室頻拍における検討では，運動誘
発性やカテコラミン誘発性の心室頻拍に対して有効で
あった203）．副作用としては初期に疲労感を訴えること
があるが，投与中止を必要とする例はほとんどない．
血液脳関門を通過しないため，中枢神経系の副作用は
プロプラノロールよりも少ない．

3）ナドロール（ナディック）
　経口薬：0.5～2.5 mg/kg/日（分 1），若年成人 30～60 

mg/日（分 1）．
　有効血中濃度：不明．
　非選択性の β受容体遮断薬で，膜安定化作用はな
い．半減期が年長児では 7～16時間と長いため 1日 1

回投与が可能な点でアテノロールと共通するが，乳児
では 4時間程度である．有効投与量は 0.5～2.5 mg/kg/

日と報告されている204, 205）．血液脳関門をほとんど通
過しないため中枢神経系の副作用はプロプラノロール
よりも少ない．

4）メトプロロール（セロケン，ロプレソール）
　経口薬：1～2 mg/kg/日（分 3），若年成人 60～120 mg/

日（分 3）．
　有効血中濃度：50～100 ng/ml．
　β1選択性の β受容体遮断薬で，軽度の膜安定化作用
がある．カルベジロールが出現する前に心不全治療に
用いられた初期の β遮断薬である．有効投与量は 1～2 

mg/kg/day，半減期は 3～8時間である．プロプラノ
ロールと同様に血液脳関門を通過し，片頭痛の治療に
も用いられる．副作用はプロプラノロールとほぼ同様
であるが，頻度は低い．

5）ランジオロール（オノアクト）
　静注薬：2.5 µg/kg/分で開始，数分ごと倍々にして最
大 80 µg/kg/分．
　有効血中濃度：不明．
　わが国で開発された β1選択性の高い超短時間作用
性 β遮断薬で，術中使用に加えて，2006年に周術期
管理における使用が認められた．いまだ小児領域での
使用経験は少ないが，小児心臓術後頻脈性不整脈の抑
制効果が報告されている206）．血中濃度は持続静注開始
から 5分で最大となり，肝代謝による半減期は 4分と
短いため，用量の調節がしやすい．推奨薬用量は初期
量 40 µg/kg/分，維持量 10 µg/kg/分であるが207），3～5 

µg/kg/分の低用量で開始して漸増する方法でも早期に
十分な心拍数低下効果が得られる可能性がある．血圧
低下の副作用は少ない．

E．硫酸アトロピン

　（堀米仁志）

　静注薬：0.01～0.02 mg/kg．
　代表的な副交感神経遮断薬で，ムスカリン受容体に
結合してアセチルコリンのムスカリン様作用に拮抗す
る．迷走神経反射に伴う洞性徐脈，洞不全症候群，
narrow QRSの高度房室ブロックなどの徐脈性不整脈に
対して，洞結節や心房のペースメーカ機能の上昇（心
拍数の上昇），房室伝導の促進効果を示す．0.01～0.02 

mg/kgを静注し，必要なときは 5分以上の間隔をあけ
て同量を追加する（最大量は乳幼児で 1 mg，年長児で
2 mg）．

F．ATP（アデホス L）

　（堀米仁志）

　静注薬：0.1～0.3 mg/kgを原液のまま急速静注．

抗不整脈薬治療
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　アデノシンは体内で産生される内因性ヌクレオチド
で，2つの心血管作用がある．一つは抗頻脈性不整脈
作用で，K+電流の透過性を高めて APDを短縮すると
ともに L型 Caチャネルの電流を抑制して，洞結節自
動能の低下，房室結節伝導の抑制，心房自動能の抑制
作用を発揮する．もう一つは，心筋虚血に際して放出
され，冠動脈拡張と狭心痛を誘発する作用である．わ
が国で用いられるのは ATP（アデホス L）であるが，
ATPは血中に投与されるとすみやかにアデノシンに代
謝されて同様の効果を発揮する208）．副作用の多い薬剤
であるが，半減期は 8～10秒と短いため，一過性に房
室伝導を抑制して房室回帰頻拍，房室結節リエント
リー性頻拍を停止させる目的で使用される．自動能亢
進による心房頻拍にも有効である．房室伝導が途絶え
たときの心電図を記録すれば頻拍機序の解析にも有用
であるため，上室頻拍では第一選択の薬剤と考えられ
ている．一般にヒス・プルキンエ系への影響は少なく，
心室性不整脈を抑制する作用はないと考えられているが，
Ca2+依存性のトリガードアクティビティーによる右室
流出路起源心室頻拍などに有効とする報告もある．
　半減期が短いため，できるだけ心臓に近い上肢末梢
静脈から生理食塩水などを用いて急速静注する必要が
あり，末梢循環不全や三尖弁逆流があると十分な効果
が得られないことがある．投与量は 0.1 mg/kgから開始
し，効果がなければ 0.3 mg/kgまで増量できる．有効率
は高く209），上室頻拍を停止させるのに有効であった薬
用量（中央値）は乳児で 0.2 mg/kg，小児で 0.15 mg/kg

と報告されている210）．啼泣などで交感神経緊張状態に
ある乳幼児などでは上室頻拍が再発することも少なく
ないが，短時間作用性のため繰り返し使用できるとい
う利点がある．
　副作用として顔面紅潮，めまい，嘔気などがある．
アデノシンは狭心痛を引き起こす原因物質と考えられ
ていて，胸痛，呼吸困難を訴えることもある．血管拡
張作用があるため血圧低下がみられることがあるが，
これらの副作用はいずれも短時間で消失し，通常，治
療を必要としない．気管支れん縮を来すことがあるため，
気管支喘息の患者に投与するときは注意を要する．

G．ジゴキシン

　（堀米仁志）

　静注薬：乳幼児 0.04 mg/kgを急速飽和，学童 0.03 

mg/kgを急速飽和（いずれもはじめに半量，つづいて
残り半量を 2～3回に分けて 6～8時間ごとにゆっくり
静注）．

　経口薬：乳幼児 0.0075～0.01 mg/kg/日（維持量），学
童 0.005～0.0075 mg/kg/日（維持量）（分 1～2）．
　有効血中濃度：0.5～2.0 ng/ml．
　ジゴキシンは心筋の Na+/K+ ATPase活性を抑制し，
細胞内 Na+濃度を上昇させ，その結果生じる Na+勾配
が Na+-Ca2+交換系に作用して細胞内 Ca濃度を上昇さ
せ，心筋収縮性を増強する．従って，ジゴキシンは古
くから収縮機能不全による心不全に対して使用されて
きた．催不整脈作用も同様の機序によると考えられて
いる．もう一つの作用は自律神経を介したものであ
る．洞結節機能の抑制，心房筋の APD・有効不応期の
短縮，房室伝導の抑制作用などジゴキシンの抗不整脈
作用は迷走神経刺激と交感神経抑制を通じて発現する
と考えられている．様々な有効性の高い抗不整脈薬が
使用できる現在，ジゴキシンを抗不整脈薬として使用
する機会は減り，頻拍型心房粗・細動やリエントリー
性上室頻拍において房室伝導抑制を目的とする場合が
ほとんどである．
　ジゴキシンは腸管からの吸収が良好であるため，通
常は経口投与されるが，静注薬が用いられることもあ
る．経口投与の場合，30～90分後に血中濃度がピー
クになる．ジゴキシンは血管外のタンパクと強く結合
し，体内分布容積が大きいため，体内蓄積量がプラ
トーに達する（飽和する）のに約 7～10日を要する．半
減期は乳児で 20時間，小児では 40時間で，腎から排
泄されるため，腎機能障害がある場合や腎機能が未熟
な低出生体重児では投与量を減量する必要がある．小
児での初期投与量は 0.02～0.04 mg/kg（静注の場合はそ
の 2/3）で，初めにその半量を投与，残りの半量を 2～3

回に分けて 6～8時間間隔で投与する．維持量は 0.005～
0.01 mg/kg/dayである．思春期以降では体重あたりや
や少量が用いられる．ジゴキシンは治療域が狭いため
血中濃度のモニターが重要で，至適濃度は 0.8～2.0 ng/

mlとされている211）．急速飽和が必要でないときは初
めから維持量を投与する方が安全性は高い．
　小児期，特に乳幼児期に症候性となり治療を必要と
する不整脈でもっとも多いのは房室回帰頻拍である．
その治療に最もよく用いられてきたのは，歴史的にみ
てジゴキシンとプロプラノロールであった．最近の北
米の小児循環器科医へのアンケート調査212）でも，早期
興奮症候群のない乳児期上室頻拍に対してもっとも多
く使用されていた薬剤はジゴキシンで，続いてプロカ
インアミド，エスモロール，プロプラノロール，アミ
オダロンの順であった．早期興奮症候群（顕性WPW

症候群）のある場合はプロプラノロールが最多であっ
たが，ジゴキシンも使用されていた．ジゴキシンは副
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伝導路の不応期を短縮するため，早期興奮症候群（顕性
WPW症候群）がある場合に心房細動が出現すると偽性心
室頻拍，突然死が起こることが懸念されている213, 214）．
しかし，早期興奮症候群の有無にかかわらずジゴキシ
ンの安全性を示す報告もあり215, 216），現在でも小児の
上室頻拍に対して汎用されている薬剤であることがわ
かる．また，単独薬剤に抵抗性の頻脈性不整脈に対し
て，ジゴキシンと，プロプラノロール，アミオダロ
ン，ベラパミルなどとの併用療法も行われ，その有効
性が報告されている188, 217）．
　ジギタリス中毒の症状は心症状と心以外の症状に分
けられる．前者としては洞性徐脈，房室ブロック，心
房頻拍，心室性不整脈などがあり，後者としては悪
心，嘔吐，めまい，色覚異常，筋力低下，食指不振，
倦怠感などがある．このような症状が見られたときは
血中濃度と血清電解質を測定し，特に低カリウム血症
の補正を行う．一般に中毒は血中濃度 2.0 ng/ml以上
で起きるが，小児（特に新生児）では中毒発現濃度が成
人より高めである．

A．カテーテルアブレーション

　（中村好秀）

1．小児の特殊性
　カテーテルアブレーションは，カテーテルを使用し
て不整脈の原因となる心筋部位の蛋白を変性させるこ
とで不整脈を治療する方法で，そのエネルギーは種々
あるが，現在は高周波エネルギーが広く用いられてい
る．欧米では安全面から冷凍法が行われることもある
が，本邦では未承認である．しかしながら，高周波通
電中に冷却が可能なカテーテルなどの使用は可能にな
るなど，技術的な進歩は目覚しいものがある．
　カテーテルアブレーション治療の適応は症状，頻拍
機序により決定されるが，小児では年齢，頻拍の自然
歴，薬剤の反応性，基礎心疾患の有無，基礎心疾患の
手術時期や手術法などにより大きく左右される．これ
らの点を総括的に述べる．

1）頻拍の自然歴
　新生児期発症の発作性上室頻拍は 1歳までに 90％
が自然軽快し，異所性心房頻拍も 3歳までに大部分の

症例で軽快が期待できるため，初期治療は薬物治療が
原則となる31, 218～220）．薬物治療効果は高いが，稀に重
症例もあり，WPW症候群の乳児期に 4％の死亡率の
報告218, 221）もある．また若年者WPW症候群の不整脈
死亡率も 1.4％222）と高率な報告もある．

2）高周波カテーテルアブレーション治療成功率
　高周波カテーテルアブレーション治療成功率223）は，
米国統計では房室副伝導路で 90％，房室結節リエン
トリー性頻拍では 83％，異所性心房頻拍では右房が
85％，左房が 89％，心房内回帰頻拍では 75～95％，
特発性心室頻拍では 80～90％，術後心室頻拍で 50％
である．疾患別の成績を考慮してアブレーション治療
適応を決定することは重要ではあるが，基礎心疾患の
合併や手術法による変化および年齢により成績は左右
される．現在では，electroanatomical mapping電気解剖
学的マッピングが広く使用されるようになり，またマ
ルチスキャン三次元像と電位マッピングを合体させる
ことも可能になり，複雑心奇形などの治療に有用であ
る．

3）年齢における合併症率の検討223～225）

　米国の報告では合併症は 3.2％，死亡率は 0.1％で
あった．房室ブロックの発生率は 1.2％であり，特に
中中隔副伝導路症例では 10.4％と極めて高頻度であっ
た．年齢別発生頻度は 1994年の報告では 15 kg以下
（4歳以下）の年齢で合併症率が高いと報告されたが，
2001年の報告では 1歳半前後比較では合併率や成功
率に差がないことが報告された．

4）先天性心疾患合併例への基準
　Ebstein奇形や修正大血管転位症などは房室副伝導路
の合併率が高い．また自然軽快が少ない218, 219）ことも
報告されている．頻拍発作は周術期には発生頻度が高
くなり，術後不整脈は手術成績に大きく関与する226）．
Fontan手術などは術後にアブレーション治療が困難に
なるために，術前に電気生理検査を行い，アブレー
ション治療することが望ましい．

5）心機能障害が高頻度である
　小児期の頻拍は自覚症状を訴えることがなく，長期
に持続しやすく，またインセサント型頻拍の頻度も高
いために，頻拍誘発性心機能障害が生じる．米国統計
の 3％が頻拍誘発性心筋障害を有していると報告さ
れ，心臓移植適応の症例の 17％が頻拍性不整脈で
あったことも報告227）されている．

6）養育者（両親）の関心度，医療費効率
　小児のアブレーション治療の決定は，養育環境や運
動への希望も考慮される．また経済的側面からの評価
も重要である．5歳以上で頻拍のあるWPW症候群で

非薬物療法IV

非薬物療法
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は，慢性薬物投与より高周波カテーテルアブレーショ
ンはより経済的に優れている228）．

7）小児期特有の頻拍
　小児期不整脈では小児期特有の難治性不整脈も存在
する．異所性心房頻拍，先天性接合部頻拍などの自動
能亢進の頻拍は成人期に比較して小児期に高頻度であ
る．特に先天性接合部頻拍は心拍コントロールも困難
であり治療に難渋する．アブレーション治療は房室ブ
ロックの危険性もあるが，薬物治療が困難で，回復が
期待できないときには適応を考慮する必要がある．房
室ブロックを避けるために，房室伝導を確認しながら
アブレーション治療することが望まれる．また，先天
性複雑心疾患に合併する重複房室結節は周術期の頻拍
の原因となる．

2．小児におけるカテーテルアブレーションの現状
1）登録制度の確立

　米国では 1991年から Pediatric Electrophysiology Soci-

etyによる登録 223～225）が始まり，成功率や合併症に関
する報告がなされている．日本でも日本 Pediatric Inter-

ventional Cardiology学会から年次施行数や合併症に関
して報告されている．本邦小児施設によるアブレー
ション成績および適応の評価論文229～231）も，多く報告
されるようになってきている．

3．小児期高周波アブレーション適応基準
　アブレーション治療の適応基準に関しては，小児の
特殊性を考慮することが必要であるが，成人に適応と
される状態においては，その有効性を認識して適応を
考慮することも必要である．日本循環器学会13, 14）およ
び NASPE 38）における基準の中にも小児期の特殊性が
記載されているが，これらを基準にしたガイドライン
を示す．
　i）クラス I：有益だという根拠があり，適応であるこ
ととして一般的に同意が得られている．
（1）突然死ニアミスの既往があるWPW症候群．
（2）失神を伴うWPW症候群で，心房細動の最短 RR

間隔が 250 ms未満のもの，あるいは副伝導路の順
伝導の有効不応期が 250 ms未満のもの（ただし乳
児期WPW症候群のジギタリス使用例に突然死が
報告されているが，心房細動および突然死は 10歳
以降にピークがあるために，年齢および基礎疾患
を考慮して適応を決定する）．

（3）心室機能の低下した慢性または再発を繰り返す上
室頻拍（小児期上室頻拍は薬物治療が第一選択とな
るが，心機能障害が高度であるとアブレーション

の危険性も高くなる．薬物治療における心機能低
下や副伝導路の伝導遮断効果がアブレーション治
療時の障害になる場合もあり，ペーシング治療な
ども併用して心機能改善に努めてからアブレー
ション治療を施行することが望ましい）．

（4）カテーテルアブレーションに耐えうる程度で，血
行動態の異常を伴う再発する薬剤抵抗性心室頻拍
（小児期心室頻拍は薬物治療が第一選択であり，多
剤薬剤抵抗性が絶対適応となる）．

　ii）クラス IIa：有益であるという意見が多いもの．
（1）従来の内科的治療（ジギタリス，β遮断薬，Naチャ

ネル遮断薬）に抵抗する 4歳以上の再発性もしくは
症候性の上室頻拍．

（2）先天性心疾患症例（周術期不整脈が予後を左右す
る．特に術後にカテーテル操作が困難となる場合
は，術前の治療が必要となる）．

（3）心室機能は正常であるが，初発から 6～12カ月以
上経過した慢性，もしくはインセサント型の上室
頻拍（1歳未満は薬物治療が第一選択となる）．

（4）慢性もしくは頻回に繰り返す心房内リエントリー
性頻拍．

（5）動悸のある患者で，心臓電気生理学的検査により
持続性上室頻拍が誘発されるもの．

　iii）クラス IIb：有益性が不明確で，意見および過去
のデータが分かれるもの．
（1） 5歳以上の無症候性WPW症候群．
（2） 5歳以上の上室頻拍で，抗不整脈薬の投与が有効

であるもの．
（3） 5歳未満の上室頻拍で，ソタコールおよびアミオ

ダロンなどの III群薬を含む抗不整脈薬も有効でな
い，もしくはその治療により重大な副作用を伴う
もの．

（4）心房内リエントリー性頻拍で，年に 1回から 3回
のエピソードを有し，内科的な治療が必要なもの．

（5）再発性もしくは難治性の心房内リエントリー性頻
拍に対する房室結節アブレーションとペースメー
カ植込み．

（6）カテーテルアブレーションに耐えうる程度の血行
動態の異常を伴う心室頻拍の初発患者．

　iv）クラス III：適応がない．危険性が有効性をうわ
まわる．
（1） 5歳未満の無症候性WPW症候群．
（2） 5歳未満の従来の抗不整脈薬でコントロールされ
ている上室頻拍．

（3）インセサント型でない非持続性心室頻拍で心機能
異常を伴わないもの．

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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（4）その他の治療を必要とせず，わずかの症状しかな
い非持続性上室頻拍．

B．ペースメーカ治療

　（安田東始哲）

　本邦では，小児のペースメーカ植込みにおいて，心
外膜リードを選択する方法が主流であったが，近年経
静脈リードを用いた方法でも，静脈閉塞の頻度は多く
ないという報告232）がされ，経静脈リードの頻度が増加
する可能性がある．しかしながら，心内膜リードを用
いた永久ペースメーカ植込みに関しては，心内短絡を
有する場合には奇異性塞栓症が生じる可能性があるこ
と，心内修復時に必要な静脈が血栓性閉塞を来す可能
性があることを常に念頭に置いておく必要がある．

1．ペースメーカの選択233）

1）ペーシング・センシング部位の選択
　Single chamber pacemakerでは，心房または心室のい
ずれか 1カ所，dual chamber pacemakerでは，心房お
よび心室の各 1カ所，あるいは，心房と両心室の計 3

カ所，が選択できる．不整脈の種類，心機能，心構造
などに応じて選択する．

2）ペースメーカモードの選択
i）Single chamber pacemaker

　AAI：心房のみでペーシングとセンシングを行う．
洞機能不全症候群で房室伝導の正常な例に適応とな
る．
　VVI：心室のみでペーシングとセンシングを行う．
洞機能不全症候群で房室伝導障害を伴う例に適応とな
る．

ii）Dual chamber pacemaker

　VDD：心室のみでペーシングを，心房・心室の両方
でセンシングを行う．洞機能が正常で房室ブロックを
認める例に適応となる．
　DDD：心房・心室の両方でペーシングとセンシング
を行う．最も生理的と考えられるモードで，慢性心房
細動以外のすべての徐脈性不整脈が適応となる．心房
レートが，設定上限レート（upper tracking rate）以上に
上昇した場合でも心室ペーシングは upper tracking rate

を超えない．通常，このような例には，モードスイッ
チ（下記）を併用する．
　DDI：心房・心室の両方でペーシングとセンシングを
行う．自己の心房レートが upper tracking rateを上回っ
た場合，心室ペーシングは，心房レートに追従するこ
となく VVIとして作動する．

iii）特殊機能の選択
（1）レート応答型ペースメーカ
　心拍固定型よりもより生理的な心拍数を得られる．
ペースメーカ内に加速度，呼吸数，体温，あるいは
QT時間などを測定する装置が組み込まれており，体
動や，呼吸数増加，QT減少時間などを計測してペー
シングレートを変化させる．
　加速度センサー：身体の活動に応じて速やかにペー
シングレートが増加する．ただし，ゆりかごなどに患
者を乗せた場合，人為的加速度の増加により必要以上
の心拍数増加を来すことがある．精神的興奮，発熱な
どによる心拍増加はない．
　QTセンサー：QT時間の変化は，身体加速度の変化
に比べると時間を要するため，心拍応答が緩慢であ
る．
　呼吸センサー：リードが皮下に 1本余分に必要とな
るため，小児には不向きである．
　温度センサー：リードが太くなるため小児の経静脈
リードには不向きである．
（2）モードスイッチ
　上室頻拍が生じたときに，DDDから DDIにモード
が自動的に変更される機能．上室頻拍時に upper track-

ing rateでの不適切なペーシングを避けるための装置で
ある．
（3）房室間隔探査機能（search AV interval）
　継続的に房室伝導を評価し，設定する機能である．
この機能の作動時には，心室活動が心室ペーシングで
終わった場合，ペース房室間隔を徐々に延長し，あら
かじめ設定された最長房室間隔まで徐々に延長する．
これにより，生理的な心室活動頻度を増加させ，血行
動態を改善，バッテリー消費を抑えることができる．

2．その他，考慮すべき点
1）本体のサイズ
　Single chamber pacemakerは小型であるが，dual 

chamber pacemakerは比較的大きい．
2）リードのタイプ・極性・経路
　単極：構造が単純で耐久性がよいが，筋電位などの
ノイズを拾いやすい．
　双極：太くて耐久性は劣るが，ノイズが少ない．
　リード先端のタイプ：船のいかりのような形をした
タインド型，ねじのようなスクリュー型，ウエッジ型
などがある．スクリュー型では心筋穿孔などの可能性
があるが，ジスロッジメント（リードのはずれ，移動）
は少ない．
　挿入経路：経静脈リードと心外膜リードがある．

非薬物療法
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　挿入位置：経静脈的心房リードは，右心耳先端が望
ましい．ジスロッジメントの多い場合は，心房中隔へ
のスクリューインなどを考慮する．心室リードは右室
心尖部のことが多いが，最近では，心室中隔や右室流
出路に留置したほうが narrow QRSとなり，心室同期
性がよりよくなるという報告もある．

3．ペースメーカの測定
1）ペーシング閾値

　心房，心室の閾値をそれぞれ測定する．
　閾値：パルス幅 0.5 msで電圧閾値を測定する．1.0 

V以下が望ましい．パルス電位 2.5 Vでパルス幅閾値
を測定する．
　閾値が上昇する原因として，リードのはずれ，Na

チャネル遮断薬の投与などを考慮する．
2）センシング閾値

　R波高は 7～10 mV，P波高は 1.5 mV以上が望まし
い．単極誘導では，ノイズを拾いやすいので，ペーシ
ング抑制に注意する必要がある．

3）リード抵抗値
　およそ 500 Ω前後のことが多い．抵抗値が急に大き
く変化（前回測定値の 30％以上）した場合には，リー
ドに問題が発生した可能性を考慮する．リードにより
抵抗値に違いがあるのであらかじめ確認しておくこと
が必要である．

4）バッテリー残量
　バッテリーが減少すると，通常 VVIモードに変化
し，最終的にはコンピュータが正常作動しなくなる．

4．ペースメーカの設定
1）最低ペーシングレート

　自己心拍がこれを下回ったときペーシングする．
2）upper tracking rate

　小児では，心房レートが 200/分以上となることも
あるが，upper tracking rate（機種にもよるが 160～180/

分程度）までしか心室ペーシングを行えない．
3）出力

　パルス電位とパルス幅を設定する．通常，閾値の 3

倍の出力にする．まず，パルス電位を設定するが，2.5 

V以下が望ましい．電圧を 2倍にするとエネルギーは
4倍消費するためである．次にパルス幅を設定する
が，1 ms以下が望ましい．ただし，パルス幅を広げて
も減衰時間が長くなるだけで，刺激強度が上昇するわ
けではない．パルス幅を 2倍にした場合のエネルギー
消費は 2倍である．
　（E = V2 t / R; V電圧，tパルス幅，R抵抗）

4）感度
　センシング不全の検出には，ホルター心電図記録が
一目瞭然であるので，定期的に施行すると良い．

5）AV delay

　房室ブロックの場合には，至適 AV delayを決定す
る．心機能低下がなければ，年齢相応の AV delay

か，それよりやや延長させて，自己の房室伝導が認め
られるようにする．心機能低下例では，心エコーを行
いながら，至適 AV delayを決定する234）．
　PVARP：postventricular atrial refractory period，心室
ペーシング後心房不応期．心房電極が，T波や心室期
外収縮の逆行性 P波を誤ってセンシングすると，ペー
スメーカを介した頻拍が発生する．これを予防するた
めに設定する心室ペーシング後の心房不応期をさす．
AV delayと PVARPとの和が全心房不応期となるが，
これが長くなると upper tracking rateの設定に制限が生
じる場合がある．

C．植込み型除細動器（ICD）

　（高橋一浩）

1．概要
　心室細動 /心室頻拍などの致死性心室性不整脈の既
往がある患者では，その生存率は経時的に低下してい
く．植込み型除細動器（implantable cardioverter defibril-

lator, ICD）は，そのような致死性心室性不整脈による
突然死を予防するうえで極めて有効な治療法である．
不整脈に基づく症状や患者の生活の質（quality of life）
の改善は必ずしももたらさないが，薬物療法，カテー
テルアブレーション，手術療法に限界があるため ICD

は心室頻拍 /心室細動による突然死予防の最終的療法
として位置付けられている．ハイリスク患者の同定法
など診断技術の進歩や，technologyの進歩により，適
応が二次予防（心停止蘇生例や心室細動既往を有する
超ハイリスク患者への ICD植込み）から一次予防（心室
頻拍，心室細動の既往は有しなくとも心臓突然死のリ
スクが高いと考えられる患者に対する ICDの予防的植
込み）へと拡大してきており，急速に普及している．
　小児 /先天性心疾患領域でも ICD植込み症例が増加
している．2005年日本循環器病学会の突然死ガイドラ
イン235）にあるように小児期の心臓突然死の死因の上位
が心筋症，先天性心疾患，不整脈が占めていて，心筋
症，遺伝性 primary electrical disease，先天性心疾患術
後患者での突然死は不整脈死が多いこと236, 237），小児
蘇生患者が救命される確率は成人に比して低いこと238）

などがあり，ハイリスク患者の同定と突然死予防がよ
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り重要と考えられるようになってきている．しかし，
小児 ICD植込み数は全 ICD植込み数の 1％以下と少な
く239），現状では小児 ICDに関しての前方視的研究は少
ない．最近，Berulらが小児及び先天性心疾患患者にお
ける ICD植込みについて多施設研究を報告した240）．

2．ICDの適応
　植込み型除細動器（ICD）は，心室頻拍や心室細動な
どの致死性心室性不整脈に対し，頻拍を感知（sens-

ing，detection）して抗頻拍ペーシングや直流通電など
の電気的治療（therapy）を行うことで頻拍を停止させ，
心室頻拍 /心室細動から蘇生を図る，そして，通電直
後の心停止の際バックアップペーシング（pacing）がで
きる体内植込み型装置である．したがって，ICDは除
細動機能をもつペースメーカと考えられる．
　適応は心臓突然死の原因となる心室頻拍や心室細動
などの致死性心室性不整脈である．心室細動蘇生例と
血行動態の破綻を来す持続性心室頻拍の既往を有する
超ハイリスク症例に対する植込み（二次予防）と，基礎
疾患および各種検査法によるリスク評価から判断され
るハイリスク症例に対する予防的植込み（一次予防）が
ある．
　ハイリスクの定義は同定法など診断技術や他の治療
法の進歩によって変化しており，内科領域の大規模無
作為試験などのデータの蓄積により，二次予防から一
次予防へと拡大してきている．

1）二次予防
　院外で発生した心停止患者の救命率は極めて低く241），
心室細動蘇生患者が次の発作でも救命されるとは限らな
い242）．したがって，心室細動蘇生患者においては次の
心室細動による突然死を予防すること（二次予防）が極
めて重要である．この二次予防における ICDの有用性
は AVIDではじめて示された（AVID 65），CIDS 243），
CASH 244））．欧米のガイドラインではもちろんのこ
と，2006年日本循環器学会のガイドライン14）でもクラ
ス Iの絶対適応として確立されている．

2）一次予防
　低心機能を有する虚血性心疾患は，心室頻拍，心室
細動の既往は有しなくとも心臓突然死のリスクが高い
と考えられ，ICDの予防的植込み（一次予防）の適応と
考えられている．SCD-HeFT 245）によれば心不全症例でも
心室頻拍 /心室細動誘発という根拠なしに ICDが予後
を改善している．以下の代表的な大規模試験で一次予
防としての ICD治療の有効性が確認されている（SCD-

HeFT 245），MADIT 246），MUDIT-II 247），MUSTT 248），
DEFINITE 249））．これら欧米での研究で ICDの適応は

二次予防から一次予防へと拡大してきた．その基礎心
疾患の多くが虚血性心疾患であり，わが国の基礎心疾
患の特徴とかなり違っているため，その解釈には注意
が必要である．本邦の日本循環器病学会ガイドライン
でもその適応は変遷しており，以前の 2001年では，
心停止の原因として心室頻拍，心室細動が証明され血
行動態の忍容性がない場合（二次予防）が ICD植込みの
クラス Iの絶対適応13）となっていたが，最新の 2006年
日本循環器病学会 JCSガイドライン14）で一次予防の項
が追加された．ガイドラインにおけるクラス I適応
は，患者全体の中ではむしろ少数派であり，より症例
数が多いクラス IIを如何にすべきか専門家の間でも意
見が分かれている．このような borderline症例は，そ
の国あるいは施設によっても扱いが異なっており，同
一の症例がクラス Iになったり，クラス IIになったり
する場合がある．最新の 2008年アメリカ心臓病学会
AHAガイドライン250）が刊行されているが，現在進行
中の大規模試験の結果によって，さらに，基準が変化
する可能性がある．虚血性心疾患以外の器質的疾患を
伴う心機能低下例における非持続性心室頻拍の意義が
今後明らかになっていくと思われる．

3）一次予防のためのリスクの階層化とエビデンス
　小児・先天性心疾患領域では，術後遠隔期の心室性
不整脈による突然死が最も知られている Fallot四徴症
においても，そのハイリスク群抽出のための予見に関し
て統一した見解がない．臨床電気生理学的検査（EPS），
加算平均心電図における心室遅延電位，microvolt T-wave 

alternans（TWA）や交感神経活性などをリスクの階層化
に役立てて統計学的根拠に基づいたエビデンスを確立
することが今後の課題である．現時点におけるエビデ
ンスに基づき，ICDによる突然死予防という利点と，
ICD植込みに伴う患者の不利益（植込み合併症，不適
切作動，精神的問題など）を十分比較検討して，個々
に適応を考える必要がある．
　非侵襲的検査によるリスク評価に関しては，JCSの
心臓突然死の予知と予防法のガイドライン235），AHA/

ACC/HRSの scientific statement 251），そして，ACC/

AHA/ESCガイドライン252）に詳しく記載がある．

　以下に，2006年度版日本循環器学会の ICD植込み
に関するガイドラインの要旨を述べる．
　心室細動，あるいは器質的心疾患に伴う持続性心室
頻拍が確認されている場合は，二次予防であり，以下
の禁忌がない場合はクラス Iか IIaになる．
　クラス III：
1．急性の原因（急性虚血，電解質異常，薬剤など）に
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よる頻拍で，その原因を除去することで心室頻拍・
心室細動の再発が抑制できる場合．

2．抗不整脈薬やカテーテルアブレーションでコント
ロールできない頻回に繰り返す心室頻拍あるいは
心室細動．

3．カテーテルアブレーションや外科的手術により根
治可能な原因に起因する心室細動・心室頻拍：例え
ばWPW症候群に関連した心房性不整脈や特発性
持続性心室頻拍．

4．6カ月以上の余命が期待できない場合．
5．精神障害などで治療法に患者の同意や協力が得ら
れない場合．

6．心移植の適応とならない NYHAクラス IVの薬剤
抵抗性の重度うっ血性心不全．

　非持続性心室頻拍に関しては，基礎心疾患を伴わな
い場合の非持続性心室頻拍はクラス IIIである．基礎
心疾患，低心機能がある場合，EPSで誘発されれば失
神がある場合はクラス I，失神がなくてもクラス IIで
ある．HCMの場合，突然死の家族歴があれば EPSを
行って誘発されればクラス IIaである．
　さらに，新規に追加された心室頻拍の有無にかかわ
らない左室収縮機能低下例に関してはクラス Iはな
い．クラス IIaは，冠動脈疾患または拡張型心筋症に
基づく慢性心不全で，十分な薬物治療を行っても
NYHAクラス IIまたはクラス IIIの心不全症状を有
し，左室駆出率 35％以下の場合である．クラス IIbは
左室駆出率が 30％以下の心筋梗塞例で，その発症か
ら 1カ月以上または冠動脈血行再建術から 3カ月以上
経過した場合である．

3．適応以外に考慮すべき注意点
1）植込みの際の問題点

経静脈アプローチの限界
　ICD本体は成人用であり非常に大きいために前胸部
植込みが困難な場合がある．また，右左心内短絡があ
る場合，Fontan手術後で心室に経静脈リードが植込み
不可能な場合は，本体は腹部に植込みされ，リード植
込みは心外膜ルートという心外（膜） ICDシステムが選
択される．通常の経静脈リードの場合とは違い，ICD

本体＋ 2本の双極心外膜リード＋心外（膜）ショック
リードとなる．現在，上大静脈コイルは日本では使用
できなくなったため，sub Q array/パッチ電極を使用し
たり，経静脈リードを心外使用する．拡張不全による
治療困難な心不全を発症するという報告があるため
パッチ電極を心外膜に直接留置することは避ける．し

たがって，開胸して植込む．この場合も，心外膜側に
パッチ電極を留置すると crinklingが生じ除細動閾値
（DFT）が上昇することが報告されている．アプローチ
は心臓外科医と相談するが，左側開胸，あるいは，左
側開胸＋下部正中切開が考えられる．この際，必ず，
ショックリードやパッチ電極を胸腔に，本体（hot can）
とで心室を挟むように植込む．できるだけ除細動閾値
（DFT）を低くするためである．右胸心の場合なども同
様の配慮が必要である．また，ショックリードは 7 F

と太く，体格が小さいとコイルが右心室内に収まらな
いため，三尖弁との癒着や，far field sensingなどの問
題が生じうる．したがって，体格の小さい小児や先天
性心疾患患者では，心外膜ルートが選択されることが
多い．今後，一度植込みされたリードを抜去するシス
テムが日本でも普及することで経静脈ルートが選択さ
れる頻度が増えると思われる．

2）管理上の問題点
i）不適切作動

　除細動の対象である心室頻拍や心室細動以外の頻拍
を ICDが認識して作動することがある．小児では，洞頻
脈や心外（膜）ICDシステムなどの影響で不適切作動の
頻度が多い．小児循環器医だけでなく，心臓外科医，
循環器内科医の協力体制を整えていく必要がある．

ii）ペーシング，センシング閾値，除細動閾値（DFT）
　抗不整脈薬の多くが DFTを上昇させる．

iii）不安と QOLの悪化
　ICD自体は薬物治療やカテーテルアブレーションと
異なり頻拍発作を予防できないため，ICD患者はいつ
生じるか分からない心室頻拍 /心室細動発作や electri-

cal storm（頻拍の頻発化のことで 24時間に 2～3回以上
みられるものをいう）の恐怖から開放されない．専門
家のカウンセリングが必要になることも少なくない．
このことは ICD患者を診るうえで十分留意しなければ
ならないことの一つであるが，小児を専門にしたサ
ポート体制は日本には存在しない．

4．各論
1）小児 /先天性心疾患患者に対する ICD植込み適応

　2002年 ACC/AHAガイドラインでは明記されてい
なかったが，最新の 2008年 AHAガイドライン251）で
初めて明記された．以下に，このガイドラインを示
す．但し，日本ではこの対象患者での ICD植込みは非
常に少なく，そのほとんどが二次予防であると予測さ
れる．
　クラス I

1．心停止からの蘇生患者では心イベントの原因検索
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をして可逆的原因を除外する必要がある（エビデン
スレベル B）253～256）．

2．先天性心疾患患者で有症状の持続性心室頻拍があ
る場合，血行動態カテーテル及び電気生理学検査
をして ICD植込みが勧められる．一部の患者では
カテーテルアブレーションや外科手術も治療選択
として熟慮する（エビデンスレベル C）257）．

　クラス IIa

1．先天性心疾患患者で心室機能低下がある場合に原
因不明の失神を繰り返したり，電気生理学検査で
心室性不整脈が誘発されたりする場合は ICD植込
みを考慮する（エビデンスレベル B）．

　クラス IIb

1．複雑心奇形患者で高度の体心室機能低下を認める
場合，繰り返す失神があればしっかりとした観血
的及び非観血的検査を施行しても原因が明らかに
ならない場合は，ICD植込みが適応になるかもし
れない（エビデンスレベル C）258, 259）．

　クラス III（成人での適応と同じ）
1．ClassI，IIの基準を満たし ICDを植込みしても 1年
以上の余命が期待できない場合（エビデンスレベル
C）．

2．頻回に繰り返す心室頻拍あるいは心室細動（エビデ
ンスレベル C）．

3．重症の精神障害などで ICD植込みにより状態が悪
化することが予測されたり，植込み後のフォロー
アップの継続が困難と考えられる場合（エビデンス
レベル C）．

4．心臓移植や CRT-Dの適応にならないような NYHA 

IV度の薬剤不応重症心不全患者（エビデンスレベ
ル C）．

5．基礎心疾患がない患者の原因不明の失神で心室頻
拍が誘発されない場合（エビデンスレベル C）．

6．カテーテルアブレーションや外科的手術により根
治可能な原因に起因する心室細動・心室頻拍：例え
ばWPW症候群に関連した心房性不整脈や特発性
持続性心室頻拍（エビデンスレベル C）．

7．基礎心疾患がない患者で，可逆的な原因（電解質異
常，薬剤など）による頻拍で，その原因を除去する
ことで心室頻拍・心室細動の再発が抑制できる場合．

2）肥大型心筋症（HCM）
　HCMは小児の突然死の中で最も重要な位置を占め
る260～267）．日本においても，諸外国においても多くの報
告がある268～274）．14～30歳（174名）で非持続性心室頻拍
（3連発以上でレートは 120/分以上）を有すると，突然
死は 26名中 6名で発生し，これは非持続性心室頻拍の

ない群の 4.35倍に相当する269）．18歳未満の小児 HCM 

99例では，平均 4.8年の観察期間中に 19例に突然死ま
たは蘇生された突然死ニアミスがみられ，心室頻拍が
あると危険は 3.75倍高い270）．14～30歳の HCM患者
174名で，左室壁厚が 30 mm以上であると突然死は増
加する（3.5倍）269）．66例の HCM患児の観察（19歳未
満，初診時年齢 6歳，観察期間 12年）でも，突然死は
心室中隔厚または左室後壁厚と相関する271）．QTc dis-

persionの増大（≧ 20 ms）や冠動脈造影での左冠動脈前
下行枝のmyocardial bridgingも突然死を増加させる270）．
心不全が発症すると突然死は増加するが266, 271），3歳未
満の発症では特にその危険は高い264）．
　救命された突然死ニアミス，失神，症状を伴った心
室頻拍の既往，あるいは一親等以内の家族の突然死に
ついては小児においても ICD植込みが行われるように
なっている．その適応基準については，各施設の基準
や ACC/AHA/NASPEの勧告12, 250）に準じる．今後，小
児期 HCM患児に対してエビデンスに基づく適応基準
を作成する必要がある．

3）QT延長症候群（LQTS）
　LQTSは小児期において心臓突然死を来すことの最
も多い疾患の一つである．日本では学校心臓検診が行
われ，無症状の QT延長を示す例は 1,200人に 1人程度
と考えられそのうち小児期に症状が出現するのは 1/10

程度と推測される．新生児期・乳幼児期の発症では
LQT2および LQT3のタイプが多い．怠薬は LQTS関連
心症状出現の危険因子となる255）．薬物不応性の LQTS

関連心症状が出現する場合，二次予防としてペース
メーカ治療や ICD植込みが行われる275～280）．ただし大
規模な検討はない．1993年の Silkaらの報告では 125

例の小児に対する植込み型除細動器のうち 85例（68％）
で，少なくとも一回の適切作動がみられている281）．そ
の後，2008年に Berulらが小児および先天性心疾患患
者における ICD植込みについて多施設研究を報告して
いる240）．現在，日本小児循環器学会の LQTS患児の管
理基準に関する研究委員会において，無症候例の pro-

spective studyが行われているので今後一次予防の指針
ができるものと考えられる．
　β遮断薬は，心事故発生の減少効果はあるが完全で
はない282）．心事故の既往を有する例に ICD治療を
行った場合の死亡率が 3年間に 1.3％（73例中 1例）で
あったのに対し，ICD治療を行わなかった場合の死亡
率は 8年間に 16％（161例中 26例）と高くなることが
報告されている283）．したがって，心事故既往例には
ICD治療が勧められる284）．一方，心事故の既往のない
無症候性例に対する ICD植込みの有用性は確立されて
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いないが，Prioriらが唱えているリスク層別化285）や遺
伝子検索によるリスク層別化286）に基づいたハイリスク
例には β遮断薬との併用が考慮されるかもしれない．
　日本循環器病学会の QT延長症候群（先天性・二次
性）と Brugada症候群の診療に関するガイドラインに
詳しい記載がある71）．

4）Brugada症候群
　Brugada症候群に関しても，小児例は非常に少なく
エビデンスはない．したがって，成人のガイドライン
を参考に個々に検討すべきである．Brugada型心電図
に加えて心停止蘇生および多形性心室頻拍 /心室細動
の確認は独立した予後予測因子であり，ICDの絶対適
応である．しかし，その他の因子については異論が多
い．HRS/HERコンセンサスカンファレンスでは自然
発生 type 1の ST上昇に加えて失神既往例は ICD適応
クラス Iとし，無症候性では突然死の家族歴と電気生
理学的検査による心室頻拍 /心室細動誘発例をクラス
Iとしている．一方，わが国では，2001年の不整脈非
薬物治療ガイドラインでは失神既往で心室頻拍 /心室
細動誘発例をクラス Iとしたが，その後の調査では
ショック作動率は極めて低く，2006年の改訂版にお
いてはクラス IIaに変更している．
　現時点では，失神既往例および無症候性 Brugada症
候群における ICDの一次予防については，type 1の
ST上昇に加えて，① 失神既往，② 臨床電気生理学的
検査による心室頻拍 /心室細動の誘発，③ 突然死の家
族歴のうち二つを満たした場合をクラス IIaとするこ
とが妥当と考えられる．以前のガイドラインでは ② 

を重要視して，それを満たさない ①＋③ を IIbと分類
していたが，最新のものでは 3項目を同一とみなして
IIaとしている．その妥当性に関しては今後の検証が
必要である．
　QT延長症候群同様，日本循環器病学会の QT延長
症候群（先天性・二次性）と Brugada症候群の診療に関
するガイドラインに詳しく記載がある71）．

5）成人先天性心疾患患者
　先天性心疾患で手術を受けた患者の突然死は問題に
なっている287, 288）．
　基礎疾患としては Fallot四徴症と完全大血管転位が
多い289～293）．
　世界的な多施設共同研究では，登録時の幅広い QRS

間隔と手術時年齢が心臓突然死の危険因子となってい
る．また，幅広い QRS間隔とその経時的な QRS幅の
増加も突然死に関係する291）．術式では，transannular 

patchの使用は非使用例に比し突然死のリスクは 11.7

倍で，全死亡率も高い291）．逆に outflow tract patchを用

いない例では突然死は少ない291）．Fallot四徴症術後の
突然死 12例の検討から，突然死群では，（1）中等度か
ら重症の肺動脈弁逆流，（2）心室頻拍の既往，（3）QRS

幅 ≥180 ms，（4）左室駆出率 40％未満，などが危険因
子としてあげられる275）．術直後 3日間以上持続する完
全房室ブロックも突然死の危険因子になる275）．わが国
の多施設共同試験では，心室頻拍の危険因子として，
QRS幅（>120 ms），術後経過の長い例，また完全房室
ブロックの危険因子として膜様部周囲の心室中隔欠損
があげられている294）．
　失神，症状を伴った心室頻拍，救命された突然死ニ
アミスでは二次予防として ICD植込みの報告が多い 

が275～277），最近の海外の多施設からのデータでは一次
予防植込みが増加している240）．日本には先天性心疾患
患児における ICD植込みの基準はまだないため，成人
における基礎心疾患を持ったハイリスク群の勧告や
2008年 AHAのガイドラインを参考にして行われる．
小児例においては，成長や過度の運動に伴うリード断
線などの問題が 21～25％と高率に生じているため，
カテーテルアブレーションや外科治療，残存病変の治
療も重要であることが明記されている．今後，日本で
も ICDに関して多施設での共同研究が必要である．

D．心臓再同期治療 
（cardiac resynchronization therapy: CRT）

　（安河内　聰）

　成人における心臓再同期療法（CRT）については，数
多くの前方視的，二重盲検多施設試験295～301）などによ
り北米・欧州・日本のガイドラインでクラス I（エビデ
ンスレベル A）として同期不全を伴う心不全の非薬物
療法としての位置づけが行われている302～305）（表 17）．
　小児においても先天性心疾患を含む症例で体循環を
支える心室および肺循環を支える心室の不全に対して
この CRTが導入されて臨床的な改善が得られたとす
る報告が増加している306～315）．
　しかしながら，小児においては成人領域のような
CRTの大規模臨床試験はまだ報告されておらず，先天
性心疾患の合併，年齢や体格のバリエーション，主心
室の解剖，電気的機械的同期不全の原因，経静脈心筋
リード挿入の制限と心筋電極（epicardial lead）の必要
性，心内操作を伴う外科的修復術（再手術を含む）時に
手術手技の制限や修復手術方法の障害などの問題があ
り，成人領域の知見をそのまま小児に当てはめること
はできない316）．
　現在の小児の心不全に対する非薬物療法としての
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CRTの適応基準のガイドラインはまだないため，成人
の CRTの適応基準に準じて種々の原因により主心室
または肺循環心室が電気的機械的同期不全を生じた症
例を適応と考えられているのが現状である306～315）（エビ
デンスレベルクラス IIb）．
　クラス IIb

1．完全房室ブロックなどに対する右室ペーシングに
より左心室の同期不全を生じた場合．

2．主心室または肺循環心室で電気的機械的同期不全
を生じた場合．

3．心室間短絡があり心室間の同期不全のために低心
拍出を生じている場合．

1．心臓再同期療法とは
　薬物治療に反応しない重症心不全例においては，心
電図上 QRS時間の延長を伴う心室内伝導障害を示す
ことが多く（特に左脚ブロック例），心筋局所の dyski-

nesis（機械的収縮拡張不一致）や dyssynchrony（心室収
縮の同時性の破綻）を示すことが知られている．
　この心臓収縮弛緩の不一致は心筋の仕事量のエネル
ギー効率を低下させ，その結果心拍出を低下させる悪
循環を促す結果となる．この心筋収縮の不一致は，心
房－心室間，同一心室内，左右心室間で生じる．特に
心室間交通を有するような先天性心疾患をもつ小児に
おいて一方の心室が主心室の damping chamberとなっ
ている場合には，それぞれの心室の収縮がある程度保
たれていても両心室の総和としての心拍出は低下し血
行動態のさらなる悪化を生じることになり問題とな
る．
　このような同期不全を示す不全心に対して，心臓再
同期療法（cardiac resynchronization therapy: CRT）は，左
右の心室 2カ所と心房からペーシングを行い，心筋局
所の収縮の時相を一致させた上で心房－心室の収縮を

最適化して心筋収縮効率を向上させ，心不全を改善す
る治療方法である．実際の小児における CRTの方式
は図 19に示したとおりである．

2．同期不全 dyssynchronyの評価方法
　心筋収縮拡張の同期不全 dyssynchronyの評価方法に
は，心電図上の QRS時間による電気的収縮評価法と
心エコーによる局所心筋壁運動評価による機械的収
縮・拡張評価法がある．
　心電図による評価方法としては，左脚ブロックの有
無，QRS時間 >120 msが使用される．機械的同期不全
評価については，（1）組織ドプラ法，（2）speckle tracking

法，（3）3Dエコー法が用いられ，各心筋局所の収縮開
始のずれを評価して dyssynchronyを診断する317～320）．
心エコーによる評価法については図 20のような指標
が今まで提案されているが，ひとつの心エコー指標で
CRTの適応，効果，予後判定を行うことは困難である
ためいくつかの指標を組み合わせて判断する必要があ
る321）．

3．心臓再同期療法の方法
　心臓再同期療法を行う場合には，至適心室ペーシン
グ部位の決定と至適心室間，房室間 delayの設定の 2

つのステップが重要である．
1）至適ペーシング部位の決定

　至適ペーシング部位とは，心筋局所壁運動が電気
的，機械的に一致して，最大の心拍出が得られる部位
ということになる．至適ペーシング部位の決定法とし
ては，心エコー法が有用で，現時点では speckle track-

ing法を用いて心室局所壁運動を心室の各 segmentご
とに求め，心電図の R波から一番収縮開始が遅い部位
に一方の心室ペーシングを設定し318），もう一方の心室
ペーシング部位は，心室全体を挟みこむように設定す

表 17　成人の CRT適応 14）

クラス I

1．十分な薬物治療を行っても改善しない NYHAクラス IIIないしクラス IVの慢性心不全
で，左室駆出率 35％以下，QRS幅 130 ms以上の心室内伝導障害を有する場合

2．十分な薬物治療を行っても改善しない NYHAクラス IIIないしクラス IVの慢性心不全
で，左室駆出率 35％以下，かつ徐脈に対するペーシング両方の適応がある場合

クラス II

十分な薬物治療を行っても改善しない NYHAクラス IIIないしクラス IVの慢性心不全で，
左室駆出率 35％以下，かつ右室ペーシングが行われていて，両室ペーシングにより心機能
改善が期待できる場合

非薬物療法
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る方法がよいとされている．小児の場合には，先天性
心疾患を合併することが多いため左右心室がある場
合，単心室の場合，右室内の同期不全に対する場合な
ど目的とする心室の至適ペーシング部位は，成人と比
べ variationが多く，至適ペーシング部位を求める確立
した方法はまだない（図 21）306, 308, 309, 324, 325）

2）至適心室間，房室間 delay時間の設定
　至適ペーシング部位を決定後，房室間，心室間の収
縮様式を最適化するために房室収縮時間（AV delay）や
心室間収縮時間（VV delay）の調整が必要である．この

設定は，心電図上 QRS時間の短縮度，心エコー上
dyssynchrony指標の改善，心拍出量の改善度，房室弁
逆流の改善度などを参考に決定する322, 323）．小児にお
いては，術後の心拍数の変化や，年齢による変化が大
きいためこの至適心室間，房室間 delay時間の設定
は，経時的にこまめに行う必要がある．

3）経静脈リードと心筋リード
　成人では経静脈的に左右の心筋電極を留置し行う
が，小児では経静脈的な留置が困難なことが多く特に
乳幼児例では心外膜電極を使用して行う必要がある．

図 19　心室再同期療法（CRT）のペーシング様式
 RA：右房，RV：右室，LA：左室，DDD：dual mode 

pacemaker，（+）：陽極リード，（－）：陰極リード

図 20　Dyssynchronyの評価法

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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小児において経静脈リード留置が困難な理由は，先天
性心疾患を合併することが多く冠状静脈洞の位置の異
常や冠静脈のサイズ，走行異常などの解剖学的な問題
があることに加え，CRT前後で外科手術を必要とする
ことがあるため経静脈リードでは外科手術時の障害と
なることなどである．心筋リードと経静脈リードによ
る CRTペーシングの効果自体に相違はない．心筋
リードでは，通常開胸または胸腔鏡を使用する必要が
あることと，冠動脈の走行により挿入部位が制限され
ること，成人の至適ペーシング部位の診断法が直接使
用できないことなどが実施上の問題となる．

4）ペースメーカの種類
　CRTで用いられるペースメーカは，基本的には心 

房－心室間，心室間でペーシング開始時間が調整でき
る InSync IIIなどの CRT用のペースメーカを使用する
ことが望ましいが，小児においては（特に乳幼児にお
いては），成人で用いられる CRT用ペースメーカの
generatorのサイズが大きく挿入ができない場合があ
る．このような場合は，generatorのサイズが小さな
DDDペースメーカを Y字型のリードとともに使用す
るか，もしくは bipolar心筋リードを利用して CRTを
行う場合もある．DDDペースメーカを用いた場合は
心室間の delayを設定することはできないが，房室間
の delayは設定することができ臨床的にも心室間の
ペーシング時間の調整を必要とする限られた症例を除
く多くの症例で CRTの効果をあげることができる．

4．CRT中の薬物療法の重要性
　CRTはあくまでも同期不全を伴う心不全に対する非
薬物的対症療法である．したがって，CRT施行時にお
ける薬物による抗心不全治療は重要である．β遮断薬
療法，血管拡張療法，冠血管拡張療法，利尿剤の使
用，酸素療法などを効果的に組み合わせて行うことが
CRTの効果を最大にするために必要である．

5．CRTの中長期成績
　CRTの中長期成績については，成人では大規模臨床
試験により CRT開始後 6カ月以後に，心不全の自覚
症状，血行動態，運動耐容能，QOL，心不全の NYHA 

class，左室容積，左室内腔拡大，神経体液性因子など
に有意な改善をもたらすことが報告されている295～305）

（表 18）．小児においては，まだ大規模臨床試験によ
る検証はされていないが，他施設間の臨床例のまとめ
などから先天性心疾患合併例や先行右室ペーシングに
よる左心不全例，さらに拡張型心筋症などで CRTが
有効であったとする報告が増えている308～316）．ただ，
CRTによる心不全の改善が不十分な症例，いわゆる
nonresponderとされる症例が 13.5％みられ，特に拡張
型心筋症例で反応不良とする報告もあり，今後さらに
検討が必要である．

6．まとめ
　心臓再同期療法は心室の dyssynchronyを伴う中等度
以上の薬物治療に抵抗を示す心不全患者に対して適応
となる新しい非薬物治療である．現在までの成人での

図 21　CHD例の心室再同期療法（CRT）のペーシング様式
 RA：右房，RV：右室，LA：左室，DDD：dual mode pacemaker，●：心室電極，●：心房電極

非薬物療法
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臨床試験では臨床症状の改善や有病率・死亡率を有意
に低減させる有効な治療であると考えられている．小
児における CRTの有効性については，まだ大規模臨
床試験での検証は行われていないが現在までの多施設

の臨床報告では有効とする報告が多く，同期不全を呈
する難治性の小児心不全例に対して試みるべき治療と
考える．

表 18　CRTの中長期成績

     Conv.    FUP  Removed

Study
 

Total
 

CHD
 Systemic Single pacing NYHA Age at median Non- from

   RV ventricle prior to Class CRT (range) responders transplant
     CRT     list

 (n) (n) (n) (n) (n)  　(years) (months) (n) (n)

Strieper et al.  7 7 1? 0 5 NA 7.3 16 2 5/7
　2004307)

Janousek et al.  8 8 8 0 6 median2 12.5 17.4 0 0/0
　2004308)

Dubin et al.
 
 103 73 17 7 46 1=15 12.8 4 11 3/18

2005309)      2=49  
      3/4=39    

Khairy et al.  13 10 4 0 7 NA 6.5 15.6 0 NA
　2006310)

van Beek et al. 3 0 0 0 3 NA 1.5 (2–12) 0 0/0
　2006311)

Moak et al.  6 2 0 0 6 NA 10.8 10 0 2/2
　2006312)

Janousek et al. 74 NA 22 3 58 median2 16.9 8.1 9 3/8
　2006313)

Cecchin et al.  60 46 7 13 32 1=16 15 8.4 17 NA
　2009315)      2=25 
      3/4=19    

Janousek et al.  109 87 36 4 84 2.5 16.9 7.5 15/81 NA
　2009314)

Total 383 233/309 94 27 247 　 　 　 48 13/35

　 　 75.4% 24.50% 7% 64.4% 　 　 　 13.5% 37.1%

小児不整脈の診断・治療ガイドライン
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