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頻拍停止後にニアミス乳幼児突然死を起こした
WPW症候群と左室心筋緻密化障害を合併した乳児例
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は じ め に
WPW症候群と左室心筋緻密化障害を合併し

た乳児例でニアミス乳幼児突然死を起こした症
例を経験したので報告する。

1 症 例
1ヵ月男児。
家族歴：図1に示す。
第1子（女児）は生後1時間で頻拍発作を認め，

WPW症候群の診断を受け，1ヵ月半で突然死
した。ほかの家族の心疾患は指摘されていない。
妊娠分娩歴：在胎週数37週3日，予定帝王切

開（前回帝王切開）。
出生体重3088 g，Apgar score 8/9。
現病歴：第1子の家族歴があったため，患児

も出生後に心電図を行いWPW症候群と診断さ
れた。第一子の件があったため，経過観察目的
で入院したところ，短時間（1～2時間）の発作
性上室頻拍（PSVT）を何度か認めた。その後発
作は起こらなくなり，日齢10に退院した。日齢
22の定期外来で再度PSVTを認めたため，当院
へ紹介された。
入院時現症：身長 51.5 cm（- 0.9SD），体重 

3400 g（-1.4SD），心拍 153/分，呼吸数 40～60
回/分，血圧 88/54 mmHg，SpO2（RA） 99％。
全身状態はやや不良で，心尖部でLevine I/VI

の拡張期雑音を聴取した。肝脾腫なし。末梢冷
感を軽度認めた。筋緊張は軽度低下していた。
入院時検査所見：胸部X線は心胸比64％，肺

うっ血像を認めた。心電図では正常洞調律，正
常軸，Ⅱ，Ⅲ，aVF誘導に陽性のΔ波を認め，
V1誘導は高いR波のΔ波を認めた（図2）。第1
子の心電図も同様のΔ波を認めた（図3）。
経胸壁心エコーでは左房・左室の拡張があ

り，左心室駆出率は39％。mild MRを認めた。
また，著明な肉柱形成と深い間隙があり，カラー
ドプラで間隙間に血流を認め， noncompaction/
compaction （N/C）＞5.8であり，左室心筋緻密
化障害と診断した（図4）。Ebstein奇形その他の
心内奇形は認めなかった。血液生化学検査は
BNP 904.9 pg/mLと著明な上昇を認めた。

Ami Cho, et al.： Aborted sudden infant death after termination of supraventricular tachycardia in an infant with 
Wolff –Parkinson–White syndrome and noncompaction of the left ventricle
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遺伝子検査では遺伝性不整脈に関する遺伝
子異常，心筋疾患関連遺伝子に異常を認めず，
両親の心電図，遺伝子検査のいずれも正常で
あった。
経過：入院後フロセミド1 mg/kg/day，スピ

ロノラクトン1 mg/kg/day，カルベジロール
0.01 mg/kg/dayの内服を開始した。その後も
HR 180～200のPSVTを繰り返し，アミオダロ
ン（AMD） 5 mg/kg/dayの内服を開始した。
入院3日目にHR 220台のPSVTが続き（図5），

ice backを行ったが停止せずATP 0.1 mg/kg/
doseで停止した。鎮静と，呼吸管理目的に気管
挿管を行った。同日夜からHR 230～240のPSVT
が起こりATP 0.1 mg/kgの静注で，A –V block
で停止し，洞調律に復したが，その後VFに移行
した（図6）。胸骨圧迫を施行し，直流除細動器
2Jにより洞調律に復した。AMD 5 mg/kg，オル
プリノン，リドカインの静注を行い，AMD 
10 mg/kg/day，メキシレチン，アスピリン内服
を開始した。副伝導路に対するカテーテルアブ
レーションを行い，AMD内服とβ–blockerの
内服により不整脈はコントロールされている。

図2 安静時心電図

図3 第1子の心電図



Therapeutic Research   vol. 36   no. 10   2015

Symposium：第46回埼玉不整脈ペーシング研究会

950

図5 発作時心電図

2 考 察
WPW症候群では突然死の危険性があるが，

そのほとんどは頻拍を伴う心房細動から心室細
動への移行である。心室細動への移行のハイリ
スク例は，電気生理学的検査中の副伝導路を経

由する1：1房室伝導が250 ms以下であること
が報告されている 1）。本症例は心房細動から心
室細動の移行ではなく，上室頻拍停止後の心室
期外収縮から心室細動が誘発されている。また，
家族歴に突然死の既往があり，左心機能の低下

図4 心エコー図
A：左室心筋に緻密化障害がみられる。
B：中等度の僧帽弁逆流がみられる。

A	 B



Therapeutic Research   vol. 36   no. 10   2015

	 Symposium：第46回埼玉不整脈ペーシング研究会

951

を認めることが特徴である。家族性WPW症候
群では，PRKAG –2の遺伝子異常に伴う突然死
ハイリスク例が報告されている 2）。PRKAG –2
遺伝子異常では，房室副伝導路，肥大型心筋症，
房室伝導障害などを伴うことがあり，カテーテ
ルアブレーションによる副伝導路の焼灼でも突
然死を予防できない可能性が報告されてい 
る 3）。WPWに伴う心房細動でアデノシン投与
後にVFが誘発された報告がある 4）。VFが誘発
されなかった例との比較では，副伝導路の順行
性有効不応期が短い例でVF誘発率が有意に高
かった 4）。本例ではVF誘発時に心房細動は記
録されておらず，心室期外収縮を契機にVFが
誘発されている。
心疾患を原因とする突然死例の検討のうち，

5歳以下の乳幼児の場合，構造的な心疾患を認
めるのは17％で，10歳以上の場合が65％なの
に対して少ないとの報告がある 5）。しかし，一
般的には乳幼児での突然死は不整脈によるもの
は少なく，先天性心疾患，心筋症，心筋炎，冠動
脈奇形などが多く 6, 7），1～20歳では心筋症，心
筋炎，冠動脈異常，不整脈等が主な原因と考え
られている 7～10）。本例では左室心筋緻密化障
害を合併しており，これがVFの発生に関与し
ていることも考えられる。現在までWPW症候
群に左室心筋緻密化障害を合併し，突然死を予
防できたという乳児例は，調べたかぎり見あた
らない。
第1子である姉の突然死の既往を踏まえて，

本症例では早期介入により乳幼児突然死症候群
を予防できた極めて稀な1例と考え報告した。
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図6 心室細動誘発時の心電図


