
す。
　池脇　それでウイルソン病と診断が
つけば、次は治療ですが、今の治療は
どうなのでしょうか。
　清水　今日本には３つのウイルソン
病の治療薬があります。１つはD-ペニ
シラミン、もう一つが塩酸トリエンチ
ン。この２つは銅のキレート薬といっ
て、血液中で銅と結合して尿中へ排泄
させる薬です。もう一つが酢酸亜鉛、
これは腸管からの銅の吸収阻害薬です。
ですから、積極的に銅を排泄させるこ
とはないのですが、食事から入ってく
るはずの銅をブロックして、血液中に
銅が入ってこないようにします。
　池脇　そういったものを組み合わせ
て治療することも可能ですね。
　清水　そうですね。銅のキレート薬
と酢酸亜鉛を併用する方法は、特に重
症な患者さんに行われています。
　池脇　若いときに診断されるケース
もあれば、それ以降で診断されるケー
スもあると思うのですが、治療薬の選
択は年齢とは関係なく考えてよいので
しょうか。
　清水　年齢というよりも、診断をさ
れたときの患者さんの状態、どういう
症状があるのか、あるいは肝臓の症状
であれば、肝臓がどの程度障害されて
いるのかで治療薬の選択が変わってき

ます。
　池脇　プライマリーケアの先生方の
重要性というと、きちんと診断に至る
というよりも、それを疑うのが大事と
考えてよいでしょうか。
　清水　早く見つけていただければ早
く治療ができる。そうすると当然予後
もよくなるので、なるべく早く見つけ
るためにも、まずウイルソン病を疑う
ことが非常に重要です。ですから一つ
は先ほどお話ししたように、だいたい
３歳以降で肝機能障害があって、一般
的なウイルス肝炎などが否定された患
者さん。あとは、学童期以降の神経症
状で錐体外路症状のある患者さん。あ
と、血尿があって、同時に例えば肝臓
が悪いとか、神経症状が何かあるとい
う患者さんも、この病気を考えていた
だくことになります。
　池脇　疑って、セルロプラスミンを
測っていただくことが早期発見につな
がって、予後も改善するという意味で
は非常に重要ですね。
　清水　はい。ですから、疑って、ま
ずセルロプラスミンを測って、それが
低ければ、しかるべき医療機関で精密
検査をしていただくのが一番いい方法
だと思います。
　池脇　どうもありがとうございまし
た。

42 （522） ドクターサロン63巻７月号（6 . 2019）

循環器疾患診療の最前線（Ⅳ）

日本医科大学大学院医学研究科 循環器内科学分野 大学院教授
清　水　　渉
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心臓突然死の予知と予防

　大西　清水先生、心臓突然死の予知
と予防という臨床上、極めて重要なテ
ーマについてうかがいたいと思います。
　初めに、心臓突然死の定義や疫学的
なこと、病態について教えていただけ
ますか。
　清水　心臓突然死の定義は、急に起
こった症状によって突然意識を失い死
亡することをいいます。原因の病気は
様々なのですが、最終的には心室細動
（VF）や心室頻拍といった、いわゆる
致死性不整脈が起こることによるとい
われています（図１）。日本では年間
約７万5,000人が突然死すると推定され
ています。心臓突然死は高齢者に多い
のですが、若い人にも起こります。突
然死を起こす状況としては、運動中が
多いとされていますが、安静時や睡眠
中にも起こります。普段元気な方が突
然亡くなられるという意味では、社会
的・経済的影響は大きいと考えられま
す。
　大西　そうしますと、心臓突然死の
原因として最も多い基礎疾患は虚血性

心疾患なのでしょうか。
　清水　様々なものがありますが、心
筋梗塞あるいは狭心症といった虚血性
心疾患が最も多く、欧米に比べればす
こし少ないですが、日本でも50％以上
は虚血性心疾患によるといわれていま
す（図２）。
　大西　冠攣縮、スパスムなども原因
になるのでしょうか。
　清水　冠攣縮性狭心症といって、心
臓の血管に痙攣が起きて起こるタイプ
の狭心症があり、これも原因の一つと
いわれています。

図１　心室細動（VF）

P、QRS、T波は同定しえず、大小様々な
振れを認める。

直ちに、人を呼び！
心臓マッサージ
除細動
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　大西　そうしますと、虚血性心疾患
による心臓突然死、その予防にはどう
いったことが重要なのでしょうか。
　清水　虚血性心疾患は動脈硬化によ
って起こってくるものですから、動脈
硬化の危険因子を避けることが重要で
す。例えば、暴飲暴食や運動不足を避
け、喫煙などの生活習慣をまず改める
ことが基本になります。そのうえで動
脈硬化のリスクとなる高血圧、糖尿病、
脂質異常症、肥満などがあれば、これ
らを治療します。
　大西　そういった生活習慣の改善が
重要なのですね。次に、心臓突然死を
予知する症状ですが、どういったこと
に気をつけたらよいでしょうか。
　清水　虚血性心疾患では、胸痛が最
も典型的な症状ですが、心不全の症状

として、息切れ、全身倦怠感、あるい
は浮腫などがある場合にも注意が必要
です。不整脈自体の症状としては、動
悸や、場合によっては意識を失う失神
といったような症状が出る場合があり
ます。これは危険な不整脈がすでに起
きている可能性を示すものですから、
すぐに医療機関を受診する必要があり
ます。
　大西　予知するための検査として、
どういった検査が重要なのでしょうか。
　清水　虚血性心疾患の一般的な検査
ですが、運動負荷試験や心臓超音波検
査、あるいはCT検査、核医学検査な
どがあります。最終的には、冠動脈造
影検査をする必要があります。
　大西　一度心室細動等を起こした方
は、いわゆる二次予防として植込み型

図２　心臓突然死の原因と頻度

（清水渉「突然死」内科学　第11版（矢崎義雄編集）：朝倉書店、2017）

除細動器（ICD）の適応になるのでし
ょうか。
　清水　一度致死性不整脈を起こした
患者さんに対しては、ICDクラス１と
いう絶対適応になると思います（図３）。
　大西　その効果が非常に高いと考え
てよいのですね。次に、心筋症による
心臓突然死もあるかと思いますが、そ
のあたりはいかがでしょうか。
　清水　心筋症にもいろいろなタイプ
がありますが、特に気をつけないとい
けないのは、肥大型心筋症です。これ
は心筋の収縮蛋白に関連する遺伝子の
変異が関係し、心筋が肥大することが
最近わかってきました。心電図検査等

で異常が見つかることが多く、心エコ
ー検査をすれば診断がつきます。
　大西　そういった病態での突然死の
原因はやはり致死的な不整脈が多いの
でしょうか。
　清水　やはり心室細動や、心室頻拍
が原因となります。
　大西　症状にはどんなものがあるの
でしょうか。先ほどお話があったよう
なことでしょうか。
　清水　肥大型心筋症の症状としても、
胸痛や息切れがありますが、不整脈の
症状として動悸などの症状が出た場合
は要注意です。
　大西　あと、血縁に突然死の方がい

図３　植込み型除細動器（ICD）
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　大西　そうしますと、虚血性心疾患
による心臓突然死、その予防にはどう
いったことが重要なのでしょうか。
　清水　虚血性心疾患は動脈硬化によ
って起こってくるものですから、動脈
硬化の危険因子を避けることが重要で
す。例えば、暴飲暴食や運動不足を避
け、喫煙などの生活習慣をまず改める
ことが基本になります。そのうえで動
脈硬化のリスクとなる高血圧、糖尿病、
脂質異常症、肥満などがあれば、これ
らを治療します。
　大西　そういった生活習慣の改善が
重要なのですね。次に、心臓突然死を
予知する症状ですが、どういったこと
に気をつけたらよいでしょうか。
　清水　虚血性心疾患では、胸痛が最
も典型的な症状ですが、心不全の症状

として、息切れ、全身倦怠感、あるい
は浮腫などがある場合にも注意が必要
です。不整脈自体の症状としては、動
悸や、場合によっては意識を失う失神
といったような症状が出る場合があり
ます。これは危険な不整脈がすでに起
きている可能性を示すものですから、
すぐに医療機関を受診する必要があり
ます。
　大西　予知するための検査として、
どういった検査が重要なのでしょうか。
　清水　虚血性心疾患の一般的な検査
ですが、運動負荷試験や心臓超音波検
査、あるいはCT検査、核医学検査な
どがあります。最終的には、冠動脈造
影検査をする必要があります。
　大西　一度心室細動等を起こした方
は、いわゆる二次予防として植込み型

図２　心臓突然死の原因と頻度

（清水渉「突然死」内科学　第11版（矢崎義雄編集）：朝倉書店、2017）

除細動器（ICD）の適応になるのでし
ょうか。
　清水　一度致死性不整脈を起こした
患者さんに対しては、ICDクラス１と
いう絶対適応になると思います（図３）。
　大西　その効果が非常に高いと考え
てよいのですね。次に、心筋症による
心臓突然死もあるかと思いますが、そ
のあたりはいかがでしょうか。
　清水　心筋症にもいろいろなタイプ
がありますが、特に気をつけないとい
けないのは、肥大型心筋症です。これ
は心筋の収縮蛋白に関連する遺伝子の
変異が関係し、心筋が肥大することが
最近わかってきました。心電図検査等

で異常が見つかることが多く、心エコ
ー検査をすれば診断がつきます。
　大西　そういった病態での突然死の
原因はやはり致死的な不整脈が多いの
でしょうか。
　清水　やはり心室細動や、心室頻拍
が原因となります。
　大西　症状にはどんなものがあるの
でしょうか。先ほどお話があったよう
なことでしょうか。
　清水　肥大型心筋症の症状としても、
胸痛や息切れがありますが、不整脈の
症状として動悸などの症状が出た場合
は要注意です。
　大西　あと、血縁に突然死の方がい

図３　植込み型除細動器（ICD）
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る場合は気をつけなければいけないの
でしょうか。
　清水　すべてではありませんが、遺
伝子異常が関係しているといわれてい
ますので、血縁者に突然死があるのは
一つのリスクといわれています。
　大西　そういった疾患での心臓突然
死の予防にはいろいろな薬物療法が用
いられるのでしょうか。
　清水　肥大型心筋症そのものに対す
る薬物治療としては、β遮断薬やCa拮
抗薬が使われます。それから、致死性
不整脈自体に対しては、肥大型心筋症
の場合は、アミオダロンという抗不整
脈薬がよく使用されます。
　大西　先ほど私が述べましたICDで
すが、それは絶対的な適応になるので
しょうか。
　清水　クラス１の絶対適応は、すで
に心室細動や心停止を起こした患者さ
んになりますが、そのほかにも突然死
リスクとして、突然死の家族歴や、心
エコー検査で心筋の厚さが３㎝以上あ
る場合（正常は８㎜程度）、また、運
動負荷試験で血圧の上昇が不良といっ
た所見がある患者さんでは、相対的な
ICDの適応になります。
　大西　拡張型心筋症の場合はいかが
でしょうか。
　清水　これも心筋症の一つのタイプ
ですが、拡張型心筋症でも、持続性心
室頻拍や心室細動が起きて、突然死の
原因疾患となります。

　大西　それでは次に遺伝性不整脈で
すが、よくBrugadaだとかQT延長と
いう症候群がありますが、遺伝性不整
脈による心臓突然死について教えてい
ただけますか。
　清水　遺伝性不整脈は、主に心筋細
胞のイオンの流れ、すなわちイオンチ
ャンネルに関係する遺伝子に変異が起
きて、イオンの流れに異常をきたし、
それが原因で特徴的な心電図の異常を
認め、心室細動や心室頻拍といった致
死性不整脈が起きて、突然死の原因に
なります（図４）。
　大西　QT延長症候群について少し
詳しく教えていただけますか。
　清水　QT延長症候群は最も遺伝子
診断が進んでいる疾患の一つで、心電
図で再分極時間を反映するQT時間が
普段から正常な人より延長しており
（図５A）、多くは運動中や精神的スト
レスがかかったときに、心室頻拍の一
種であるトルサードドポアンという、
特徴的な波形をした頻拍が起きます
（図５B）。通常は自然停止するので、
動悸や意識消失ですむこともあります
が、これが心室細動に移行すると、突

図４　遺伝性不整脈

・遺伝子の変異が原因
・心臓の血管や心筋には異常がない
・普段は元気でも突然死する
・若年、青壮年で多い

然死につながる疾患です。
　大西　遺伝子変異によって幾つかタ
イプがあるのですね。
　清水　1996年に最初の原因遺伝子が
同定されましたが、最初に見つかった
LQT１型、２型、３型の３つが最も頻
度が多いことがわかっています。この
３つの遺伝子型では、心室頻拍や突然
死を起こす誘因がわかっています。例
えば、LQT１型で最も多い誘因は運動
です。特に、水泳中の突然死が多いと
されています。
　大西　飛び込んでというのがありま
すね。
　清水　夏休みのプールで子どもが突

然死するのは、LQT１型が原因である
ことが多いといわれています。一方、
LQT２型の誘因は特徴があって、急に
緊張したときや、特徴的な誘因として
は、電話や目覚まし時計が鳴ったとき、
すなわち音刺激があります。LQT３型
は、夜間睡眠中や安静時に発作を起こ
すといわれています。
　大西　こういった誘因を避けること
が重要なのですね。それでは、Brugada
症候群について少し詳しく教えていた
だけますか。
　清水　Brugada症候群も特徴的な心
電図異常を示し、心電図で診断されま
す。特徴的な心電図異常は、前胸部誘

図５　先天性QT延長症候群
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る場合は気をつけなければいけないの
でしょうか。
　清水　すべてではありませんが、遺
伝子異常が関係しているといわれてい
ますので、血縁者に突然死があるのは
一つのリスクといわれています。
　大西　そういった疾患での心臓突然
死の予防にはいろいろな薬物療法が用
いられるのでしょうか。
　清水　肥大型心筋症そのものに対す
る薬物治療としては、β遮断薬やCa拮
抗薬が使われます。それから、致死性
不整脈自体に対しては、肥大型心筋症
の場合は、アミオダロンという抗不整
脈薬がよく使用されます。
　大西　先ほど私が述べましたICDで
すが、それは絶対的な適応になるので
しょうか。
　清水　クラス１の絶対適応は、すで
に心室細動や心停止を起こした患者さ
んになりますが、そのほかにも突然死
リスクとして、突然死の家族歴や、心
エコー検査で心筋の厚さが３㎝以上あ
る場合（正常は８㎜程度）、また、運
動負荷試験で血圧の上昇が不良といっ
た所見がある患者さんでは、相対的な
ICDの適応になります。
　大西　拡張型心筋症の場合はいかが
でしょうか。
　清水　これも心筋症の一つのタイプ
ですが、拡張型心筋症でも、持続性心
室頻拍や心室細動が起きて、突然死の
原因疾患となります。

　大西　それでは次に遺伝性不整脈で
すが、よくBrugadaだとかQT延長と
いう症候群がありますが、遺伝性不整
脈による心臓突然死について教えてい
ただけますか。
　清水　遺伝性不整脈は、主に心筋細
胞のイオンの流れ、すなわちイオンチ
ャンネルに関係する遺伝子に変異が起
きて、イオンの流れに異常をきたし、
それが原因で特徴的な心電図の異常を
認め、心室細動や心室頻拍といった致
死性不整脈が起きて、突然死の原因に
なります（図４）。
　大西　QT延長症候群について少し
詳しく教えていただけますか。
　清水　QT延長症候群は最も遺伝子
診断が進んでいる疾患の一つで、心電
図で再分極時間を反映するQT時間が
普段から正常な人より延長しており
（図５A）、多くは運動中や精神的スト
レスがかかったときに、心室頻拍の一
種であるトルサードドポアンという、
特徴的な波形をした頻拍が起きます
（図５B）。通常は自然停止するので、
動悸や意識消失ですむこともあります
が、これが心室細動に移行すると、突

図４　遺伝性不整脈

・遺伝子の変異が原因
・心臓の血管や心筋には異常がない
・普段は元気でも突然死する
・若年、青壮年で多い

然死につながる疾患です。
　大西　遺伝子変異によって幾つかタ
イプがあるのですね。
　清水　1996年に最初の原因遺伝子が
同定されましたが、最初に見つかった
LQT１型、２型、３型の３つが最も頻
度が多いことがわかっています。この
３つの遺伝子型では、心室頻拍や突然
死を起こす誘因がわかっています。例
えば、LQT１型で最も多い誘因は運動
です。特に、水泳中の突然死が多いと
されています。
　大西　飛び込んでというのがありま
すね。
　清水　夏休みのプールで子どもが突

然死するのは、LQT１型が原因である
ことが多いといわれています。一方、
LQT２型の誘因は特徴があって、急に
緊張したときや、特徴的な誘因として
は、電話や目覚まし時計が鳴ったとき、
すなわち音刺激があります。LQT３型
は、夜間睡眠中や安静時に発作を起こ
すといわれています。
　大西　こういった誘因を避けること
が重要なのですね。それでは、Brugada
症候群について少し詳しく教えていた
だけますか。
　清水　Brugada症候群も特徴的な心
電図異常を示し、心電図で診断されま
す。特徴的な心電図異常は、前胸部誘

図５　先天性QT延長症候群
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導のV１、V２誘導で認めるcoved型の
ST上昇です（図６A）。こういった心電
図異常を持っている人は1,000～2,000
人に１人いますが、その一部の人が、
睡眠中や安静時に突然心室細動を発症
して突然死する病気です（図６B）。
　大西　性差はありますか。
　清水　90％は男性とされています。
また、日本を含めたアジアに多いこと
もわかっていて、中高年である30～50
歳代ぐらいで最初の心室細動発作を起
こすといわれています。
　大西　働き盛りの男性がポックリ亡
くなるのですね。
　清水　ポックリ病という病気が日本

では昔から知られていますが、すべて
ではありませんが、少なくともポック
リ病の一部はBrugada症候群が原因で
あるといわれています。
　大西　治療に関してはいかがですか。
　清水　coved型ST上昇というBrugada
型心電図を認める患者さんのすべてが
心室細動を起こすわけではありません。
しかし、一度心室細動を発症して幸い
にも救命された患者さん、すなわち心
停止の既往がある患者さんは、その後、
年間に約10％の頻度で再発するので、
ICDクラス１（絶対適応）になります。
　大西　どうもありがとうございまし
た。

図６　ブルガダ症候群
循環器疾患診療の最前線（Ⅳ）

浜松医科大学内科学第三講座教授
前　川　裕一郎

（聞き手　大西　真）

肥大型心筋症治療の最前線

　大西　肥大型心筋症治療の最前線と
いうテーマでうかがいます。
　まず初めに、肥大型心筋症の疫学、
現状や患者さんの数など、いろいろあ
るかと思いますが、そのあたりから教
えていただけますか。
　前川　肥大型心筋症は循環器の医師
にとっては比較的身近な疾患ですが、
正確な数字は把握されていません。そ
の理由としては、診断基準がはっきり
していないこともあります。一般的に
欧米のデータからいえば、500人に１
人が肥大型心筋症であろうと言われて
いて、その有病率に関しては人種差が
ないとされています。わが国でも500
人に１人ぐらいの患者さんが罹患され
ていると考えてよいと思います。
　大西　これは男女差などはあるので
すか。
　前川　男性が少し多いとされていて、
重症の患者さんに関しては逆に女性の
ほうが多いといわれています。
　大西　次の診断にも絡むのですが、
だいたいいつぐらいに見つかるケース

が多いのですか。
　前川　わが国の場合は、健康診断で
心電図が施行されることが多いので、
比較的早く見つかるケースもあります
が、年齢分布を見ると、最初に診断さ
れる年齢はだいたい60歳代が多いとさ
れています。症状がないケースが非常
に多いことが理由であろうといわれて
います。
　大西　中には予後がかなり悪い場合
もあるのですか。
　前川　拡張性肥大型心筋症と呼ばれ
る肥大型心筋症では、徐々に心臓が大
きくなってしまいますので、場合によ
り心臓移植適応という状態にまでなり
ます。そのような場合は非常に予後は
悪いと思います。
　大西　それでは次に、肥大型心筋症
の診断についてうかがいます。ガイド
ラインも今度改訂されるということな
ので、そのあたりも含めて教えていた
だけますか。
　前川　内科としての一般的な問診、
症状、レントゲン、心電図が重要であ
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