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【総説】

フォンタン術後の不整脈

宮﨑  文
国立循環器病研究センター  小児循環器科
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はじめに
　フォンタン術後患者に合併する不整脈は主に3つ
挙げられる．まずは上室性頻拍，そして洞機能不全，
心室頻拍である1,2)．多施設断面研究では520例中
9.4%に上室性頻拍の合併があり，7.3%が心房内回
帰性頻拍であった1)．本稿では最も頻度の高い上室
性頻拍について解説する．

フォンタン術後上室性頻拍の発生率と特徴
　図1に我々の施設における375人のフォンタン術
後患者のフォンタン術式の違いによる累積生存率
と上室性頻拍累積回避率を提示する．フォンタン手

術の変遷によってともに改善がみられているが，心
外導管型フォンタン手術術後であっても時間依存
性に上室性頻拍は発症してくる．この375人のフォ
ンタン術後患者の中で，上室性頻拍関連死，突然死
は7人 (2.1%) に認められ，うち6人が右側相同心で
あった (表1)．上室性頻拍の種類は心房性頻拍，回
帰性頻拍が3人で，etiology不明が2人，残りの2人は
上室性頻拍は指摘されていなかった．6人は房室弁
の逆流や体心室不全など，なんらかの血行動態異常
を伴っていた．右側相同心の上室性頻拍関連死また
は突然死のオッズ比は20.8 (95%CI  3.5-396.7, p=

0.0004) であった．

図1　フォンタン術式の違いによる累積生存率（A）と周術期3か月以降に発症した上室性頻拍累積回避率（B）．
観察期間 1979年10月 -2007年12月， 平均観察期間 8.2±9.0年．

APC， 心房肺動脈吻合 ； IAR， 心房内リルーティング ； IAG， 心房内導管 ； ECG， 心外導管．

表1　術後3か月以降の上室性頻拍関連死亡または突然死
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Pt 心房位
フォンタン

術式

フォンタン時
年齢
(歳)

フォンタン
‐死亡
(年)

SVT
‐死亡
(年)

SVTの
種類

突然死 体心室 血行動態異常
肺静脈関連
手術の既往

房室弁
修復術

洞機能不全

1 SS/SI APC 3.3  12.6  3.9  IART, AF ‐ 右 共通房室弁逆流 ‐ ‐ ‐
2 RAI IAR 8.9  6.7  ‐ + 両室 ‐ ‐ + ‐

3 RAI IAG 2.3  17.6  14.5  AT + 右
共通房室弁逆流,
体心室不全, PLE

‐ ‐ ‐

4 RAI IAG 3.8  0.8  0.8  不明 ‐ 右
右上肺静脈狭窄,

敗血症
+ + ‐

5 RAI IAG 8.1  2.3  ‐ + 両室 右肺静脈閉塞 + ‐ ‐
6 RAI ECG 1.3  1.3  0.0  不明 ‐ 両室 共通房室弁逆流 ‐ ‐ ‐

7 RAI ECG 2.3  1.1  1.1  AT ‐ 右
共通房室弁逆流,

体心室不全
‐ + +
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　さらに心房位の違いによる心外導管型フォンタ
ン術後患者の累積生存率と上室性頻拍累積回避率
をみてみると，累積生存率は右側相同心で低く，上
室性頻拍累積回避率は右側相同心と左側相同心の
どちらも，心房正位・逆位より低いという結果で
あった (図2)3)．相同心における術後3か月以降の心
外導管型フォンタン術後の上室性頻拍発生の危険
因子は，多変量解析で房室弁修復術の既往と洞機能
不全の合併であった (表2)3)．上室性頻拍の種類は心
房内回帰性頻拍または心房頻拍がもっとも多く，相
同心に関与する16の上室性頻拍のうち少なくとも
10は房室結節と関連ないものであった3)．
　これまで発表された報告では，心外導管型フォン
タン術後上室性頻拍の発生率は0-11%で，上室性頻
拍関連死亡または突然死は0-3人，総計で1035人中
5人 (0.5%) であった (表3)．

　ここまでを以下にまとめる．

• フォンタン手術術式の変遷により生存率，上室性
頻拍の発生率は改善してきたが，心外導管型フォ
ンタン術でも未だに時間経過とともに上室性頻
拍は発生する．特に，相同心でその発生率が高い．

• 心外導管型フォンタン術術後上室性頻拍のほと
んどは，房室結節を介さない頻拍 (心房頻拍また
は心房内回帰性頻拍) である．心房筋の組織障害
が要因となっていると推定される．

• 心外導管型フォンタン術後では，上室性頻拍関連
死亡や突然死は稀である．しかしそれらがおこり
うることを忘れてはならない．特に右側相同心に
は注意を要する．

図2　心外導管型フォンタン術後患者の心房位の違いによる累積生存率（A）と
周術期3か月以降に発症した上室性頻拍累積回避率（B）．（文献3から引用）

SS/SI， 心房正位・逆位 ； RI， 右側相同心 ； LI， 左側相同心．

表2
（文献3から引用）
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表3
（文献3から引用）

上室性頻拍のフォンタン循環に及ぼす影響
　大内らは上室性頻拍をシュミレートし，心房ペー
シング下のフォンタン循環の血行動態の変化を検
討した4)．図3は，心房ペーシング下の血行動態の変
化をみたもので，大動脈圧はペーシング開始と供に
低下し，大腿静脈は上昇している．大動脈圧はその
後，変動しながら徐々に増加，全てのフォンタン患
者でペーシング終了前には血圧は変動しながら安
定したが，大腿静脈圧は高値にとどまった．150/分
と180/分の二つのレートで心房ペーシングを行っ
た時の血行動態の変化を比較すると，平均動脈圧，
大腿静脈圧，血漿ノルエピネフリン値の変化は180/

分でのペーシング下，18歳以上の成人例で大きかっ
た (図4)．大腿静脈圧は150/分，180/分どちらのレー
トでも平均動脈圧が最低値時に増加し，ペーシング
終了直前にも更に増加した．さらに体心室駆出率と
心房ペーシング下の血行動態の変化では，ペーシン
グ初期の血圧低下の程度は体心室駆出率と正相関
していた (図5)． QRS幅と150/分の心房ペーシング
下でのペーシング前と定常状態の差の検討では，
QRS幅は初期平均血圧低下と逆相関し，血漿ノル
エピネフリン値と正相関，大腿静脈圧と正相関した
(図6)．
　これらの結果をもとにこの報告では以下のよう
に結論づけている．

• フォンタン術後患者では早いペーシングレート
でより大きな血圧低下を引き起こし，それは体心
室駆出率が低下している例で顕著である．大腿静
脈圧は全ての条件下で上昇がみられるが，より早
いペーシングレートでの成人例でその上昇率が
大きい．

• Wide QRSの患者ではより大きな血行動態の変動
を引き起こす．

• より高い血圧，加齢，体心室機能不全，フォンタ
ン手術時高年齢，上室性頻拍の既往が，上室性頻
拍時の血行動態悪化の主な危険因子であった．

　さらに，心房性頻拍合併そのものが，フォンタン
術後遠隔期死亡の独立した危険因子であるとの
報告5)があり，上室性頻拍合併はフォンタン循環の
悪化を招き，その生命予後にも影響すると考えら
れる．

フォンタン術後上室性頻拍予防の治療戦略
　上室性頻拍のフォンタン循環に及ぼす影響を考
慮すると，フォンタン術後上室性頻拍発生を予防す
ることは重要である．
　まず，心房負荷の発生を防ぎ，可能なかぎり心房
負荷を除去しなければならない．心房肺動脈吻合型
は早期に状下大静脈吻合 (TCPC) 型への転換を考
慮し，房室弁逆流合併例にはアンギオテンシン変換
酵素阻害薬やアンギオテンシンII受容体拮抗薬の導
入・房室弁に対する外科的介入を，洞機能不全合併
患者にはペースメーカー植え込みを積極的に考慮
する．またnarrow QRSを維持することも重要であ
る．そして，上下大静脈吻合型フォンタン手術前に
除去できる不整脈基質は除去する．つまり，心房頻
拍の既往のある患者や副伝導路がある場合にはカ
テーテルアブレーションや外科的なcryoablationを
施行する．
　近年，本邦で上室性頻拍予防のためにフォンタン
術前にtwin AV nodeに対して一つのAV nodeを潰
すunilateral AV node modificationが行われる傾向
にあるが，これにはまだまだ議論の余地がある．
twin AV node reentrant tachycardiaの合併が多い
とされる右相同心であっても上述のように心房性不
整脈より稀であること3)，twin AV node reentrant
tachycardiaは二つの房室結節を介しているため
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図3　心房ペーシング下のフォンタン循環の大動脈圧， 大腿静脈圧の推移．（文献4から引用）
AOP， 大動脈圧 ； FVP， 大腿静脈圧．

図4　心房ペーシング下のフォンタン循環の血行動態の変化．（文献4から引用）
MAP， 平均大動脈圧 ； FVP， 大腿静脈圧 ； NE， 血漿ノルエピネフリン値．

18歳以下は白丸で， 18歳以上は黒丸で提示．
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図5　体心室駆出率と180/分でのペーシング下での
初期平均血圧の低下．（文献4から引用）

図6　QRS幅と， 150/分でのペーシング下の
ペーシング前と定常状態での初期平均血圧（a），

血漿エピネフリン値（b），大腿静脈圧（c）の変化の検討．
（文献4から引用）

投薬で管理しやすく年齢とともにその発生率は減
少してゆくこと6)，twin AV node以下の刺激伝導
系の両心室への寄与は疾患ごとに異なっており
unilateral AV node modificationにより心室間非
同期を発症する可能性があること7,8)を考慮する
と，筆者は臨床的に問題となっていない症例に対
する上室性頻拍予防のためのunilateral AV node
modificationには施行すべきではないと考える．
薬剤コントロールが困難な，致死的な接合部性頻
拍を含むtwin AV nodeに関与する頻拍に対する
unilateral AV node modificationは必要であるが，
その際にも心室の同期性を十分考慮する必要がある．

結  語
　フォンタン手術術式の変遷によりその生存率，上
室性頻拍発生率は改善したが，心外導管型フォンタ
ン手術であっても未だ時間経過とともに上室性頻
拍は発生する．その多くは房室結節を介さない心房
性不整脈で，心房筋の組織障害が要因となっている
と推定される．近年主流の心外導管型フォンタン術
後の上室性頻拍関連死亡や突然死は稀であるが，起
こりうることを忘れてはならない．また，上室性頻
拍はフォンタン循環の血行動態の悪化を招き，フォ
ンタン術後遠隔期の生命予後に関与する．上室性頻
拍発生予防・頻拍中の血行動態維持には，良好な
フォンタン循環やnarrow QRS幅を維持する包括的
な治療戦略が重要である．
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