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Editorial Comment

CPVTに対する ICD植え込み
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カテコラミン誘発性多型性心室頻拍（CPVT）はまれではあるが小児期に好発する致死率の高い疾患であり小
児循環器科医としては必ず知っておかねばならない．斉藤論文 1）は大規模な CPVTの家族内集簇を認め新たな
RyR2遺伝子変異が同定された家族例についての報告であり，CPVTの診断，管理方針を考えるうえで貴重な報告
と考えられる．斉藤論文では CPVTと診断された 3名に対し薬物療法併用下に植え込み型除細動器（ICD）が植
え込まれているが，本文中で著者も述べている通り，CPVT患者において ICD植え込みはβブロッカー，フレカイ
ニドなど十分な薬物療法等を行っても心肺停止や失神，心室頻拍（VT）を認める場合にのみ施行されるべきであ
り，安易な植え込みは避けなければならない．
本稿では CPVTの ICD植え込みに関する治療方針について再考してみたい．

CPVT に対する ICDの適応
CPVTは運動・ストレスを契機に多型性 VTや VFを発症し突然死に至る疾患であり，ICDのショック作動に

伴う疼痛・苦痛が交感神経興奮を亢進させてさらなる不整脈を惹起し Electrical Storm，さらには死亡にいたる危
険がある．ショックや合併症のリスクも高く，CPVT患者の 20‒30％に不適切作動が生じるとされている 2）．本邦お
よび海外のガイドラインでは適切な薬物治療または左星状神経節切除術を行っているにもかかわらず心肺停止，再
発する失神，多型性 VTもしくは二方向性 VTを認める症例に限って ICD植え込み Class Iとされている 2‒4）．一次
予防については慎重な意見が多く，特に無症状の CPVT症例に対する ICD単独治療は Class IIIとなっている 4）．

CPVTの安静時心電図は正常であり構造的異常も認められないため，運動や感情ストレスに伴った心停止が初
発症状になる場合がある 5）が，現在のガイドラインでは無治療で心停止を来した CPVT患者に対しての ICD適応
については明言されていない．

心停止で発症した未診断CPVT への対応
小児においても心停止蘇生後の患者に対しては多くの場合において二次予防としての ICD植え込みが推奨され

ている 2‒4）．そのため，心停止蘇生後の患者に対しては ICD植え込みが考慮されることが多く，ICD植え込み後
に CPVTと診断されることもある．

Werfら 6）は心停止で発症しその後 CPVTと診断された患者 136名のうち初回から薬物治療や左星状神経節切
除に加え ICDが植え込まれた 79例と植え込みを行わなかった 57例との比較を行った結果，ICDを植え込まなかっ
た群では突然死を認めなかったのに対し，ICD植え込み群では突然死 3例，適切作動 37例，不適切作動 19例，
デバイス関連合併症 22例を認めており，初回からの ICD植え込みは生存率を改善しないことを報告した．特に
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14歳以下の小児においては ICDのリスクが高かったと述べている．2017AHA/ACC/HRSガイドラインでも 40歳
以下の予期しない心停止や溺水，運動中失神に対しては CPVTをはじめとした遺伝性不整脈の評価が推奨されて
いる 2）．
以上より，未診断の小児心停止蘇生後患者で明らかな器質的疾患や心電図の異常を認めない場合には CPVTを

念頭に負荷試験や遺伝子検査などを行い，CPVTと診断された場合にはすぐには ICD植え込みを行わず，まずは
運動制限や薬物療法での管理を行うことが予後の向上につながると考えられる．
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