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巻頭言

成人先天性心疾患学会：2015年へ向けて

赤木  禎治   岡山大学病院  成人先天性心疾患センター

　佐野俊二会長のもと岡山で開催された第16回学術集会を皮切りに，2014年は日本成人先天性心疾患学会に
とって大きな飛躍の年となった．最も注目すべき事は，成人先天性心疾患がこれからの循環器内科で避けて
通れない重要な領域であることが，我が国においても明確に認識されたことである．日本循環器学会には成
人先天性心疾患部会 (赤阪隆史部長)，続いて日本心臓病学会には成人先天性心疾患問題検討委員会 (丹羽公一
郎委員長) が相次いで設立され，本領域がこれまでの小児循環器学とは異なる，成人循環器内科系の一つの専
門分野であるという認識と組織作りが国内で開始された．これまでの10数年余り日本循環器学会や日本心臓
病学会ではシンポジウムなどで，たびたび成人先天性心疾患の重要性は取り上げられてきたものの，学会と
しての対策は掛け声倒れになっていた感が否めなかった．ところが最近，これまで本領域には余り関与され
ていなかった施設からの演題が増え，さらに発表する演者も小児循環器医から循環器内科医の占める割合が
増えてきた．討議の内容も，診療体制の問題からより具体的な個別の問題を討議する機会が増えてきている．
　とはいえ，循環器内科領域や社会で成人先天性心疾患の認知が満足すべきレベルまで達したかというと，
道のりはまだ遠い．やはり我々は実際に診療に当たる医療従事者に成人先天性心疾患とはどのようなものな
のかという事を認知してもらう活動を常に継続していく必要がある．成人先天性心疾患といっても，心臓だ
けを診る専門科ではなく全身臓器を診る必要のある専門領域であること，そのためにはチームで対応する必
要があることが一番のポイントである．幸い日本循環器学会では各地方会で成人先天性心疾患に関する教育
セッションを年2回行っていただくようになった．‘14年は中国四国地方会と東海北陸地方会で教育セッショ
ンとして成人先天性心疾患が取り上げられ，今後も継続されることが決まっている．本学会が主催する成人
先天性心疾患セミナーにご参加していただいた方も多いとは思うが，これも年2回のペースでの実施が定着し
てきた．これまで東京と大阪で実施されてきたが，‘14年は初めて福岡で開催された．全国各地で教育セッ
ションを受ける機会を増やすとともに，それぞれの地域で成人先天性心疾患診療ネットワークを考える機会
となってもらえればと期待している．
　海外との交流も重要である．AHAやACCではInternational Society Adult Congenital Heart Diseaseの
会議が行われ，各地域の活動状況が報告されてきた．アジアでもAsia Pacific ACHDを設立し，‘14年ニュー
デリーで開催されたAPPCCSで学術交流を行った．成人先天性心疾患患者が今後大きな問題となっていく事
は，アジアの国々でも同様であり，日本はアジアのオピニオンリーダーとしての役割を担う使命がある．今
後も各国と共同で学術交流や共同研究を行っていく必要がある．米国では成人先天性心疾患が内科系の一つ
の独立した専門分野として認められ，専門医養成，専門診療施設の確立が進んでいる．わが国においても成
人先天性心疾患専門医制度の確立，トレーニングシステムの構築は今後の大きな課題となってくるであろう．
小児循環器内科のトレーニングを受けた医者，成人循環器内科のトレーニングを受けた医者，心臓血管外科
のトレーニングを受けた医師など違った分野から専門医が集結することで本領域の診療の厚みが増し，ひい
ては実際の診療に役立つ内容になっていくと思われる．
　間もなく東京女子医科大学循環器内科，庄田守男教授のもとで2015年の学術集会が開催される，これまで
よりも多くの循環器内科医に集まっていただく機会になると思われる．今回，この日本成人先天性心疾患雑
誌を初めて手にされた方も多いと思う．ぜひこの領域に興味を持っていただき，今後の診療・研究・教育を
支える一員として協力いただきたい．



日本成人先天性心疾患学会雑誌 (2014年12月)
第7回日本成人先天性心疾患学会理事会報告

日　時：2014年5月31日(土曜日)  12：30～13：30

会　場：聖路加国際大学講堂　会議室

(以下敬称略)

出　席：赤木禎治，池田智明，市川　肇，市田蕗子，稲井　慶，大内秀雄，賀藤　均，河田政明，
　　　　白石　公，庄田守男，立野　滋，照井克生，中西敏雄，丹羽公一郎，檜垣高史，日沼千尋，
　　　　松尾浩三，森　善樹，八尾厚史

欠　席：筒井裕之，佐野俊二，城尾邦隆，中澤　潤，中西宣文，松田義雄，森田紀代造

議　題

  1. 前回の理事会2014年1月10日の報告

  2. 現在の会員数 (資料1)：479人：医師427人 (名誉会員13人)，多領域専門職29人，一般23人 
(2014.5.22現在)

  3. 理事，監事，名誉会員，会則
城尾監事から退任の申し出あり．承認．

新監事は，城尾監事と相談．

  4. 学術集会
第16回学術集会 (2014年1月11,12日，サテライト：1月10日) (佐野 俊二)

第17回学術集会 (2015年1月17,18日，前日にサテライト，東京学術総合センター ) (庄田 守男)

第18回学術集会 (2016年1月16,17日，前日にサテライト，大阪国際会議場) (市川 肇)

今後の資金確保に学術集会に関する財務委員会を設立 (以前の会長が就任し，が学術集会のファンド積み
立てに協力する．庄田，八尾，松尾，佐野，赤木) 

  5. 関連学会学術集会，セミナー (ISACHD, APSACHD, ESC GUCH)

第11回成人先天性心疾患セミナー (2014年10月18日，福岡，ガスホール)
　山村，坂本先生 (九州大学) 

日本循環器学会の地方会の際にACHD sessionを行う (7月岡山)．

日本心臓病学会でも教育セッションの企画

先天性心疾患対策委員会 (2014年5月31日，午前) (ACHD治療研究会：2014年5月30日，金曜日) 

Congenital Heart Disease in the Adult: An International Symposium 　
(2014年6月10日-13日，Cincinnati US)

委員会報告

  6. 学術委員会報告 (研究委員会，セミナープログラム) (稲井) 

妊娠出産登録委員会：厚労科研の池田班で開始

Fontan登録：城尾 邦隆，渡辺 まみえ：大内先生中心に共同研究．PLEに関しては，小児循環器学会
(大月班) と共同で，厚労科研を申請

ACHD network (ACHD診療における循環器内科の体制，ACHD登録)：八尾，犬塚，水野

厚労科研；成人先天性心疾患の診療体制の構築： 白石

社会保障体制：檜垣：患者会とともに実態調査．
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Repaired TOFの再手術に関する全国調査：丹羽，水野：研究結果論文は，CJに掲載，2次調査開始．

ファロー四徴症修復手術後の成人における大動脈基部拡大に関する研究：三浦

  7. 学会誌編集委員会 (稲井)：投稿規定，Web journal：日本語版，英語版を作成，査読画面作成中．

  8. 戦略委員会 (将来計画，学術集会，fund) (丹羽) 

  9. 広報委員会報告 (学会web) (立野)：ウェブの現状，e-learningの掲載

10. 財務委員会報告 (立野)：特になし．

11. 渉外 (国内，海外) 委員会 (赤木) 

12. 専門医制度検討委員会 (市田，八尾､ 庄田)：進展なし

13. 倫理委員会 (森，河田)：進展なし

14. 保険委員会 (賀藤)：報告なし

15. 移植委員会 (市川)：進展なし

16. 看護部門：看護ワーキンググループ (日沼)：専門の看護師が少なく症例検討の継続  

17. 日本循環器学会学術委員会，成人先天性心疾患部会 (市田)：日本循環器学会：循環器関連学会 (専門医
3単位)，日本循環器学会地方会にACHDの教育セッションを組み込む．

18. 日本心臓病学会 成人先天性心疾患問題検討委員会 (丹羽)：日循とは違う視点で，多職種を含む (外科，
産科など) 教育セッション．

19. 学術集会の際のJoint sessionの設立：APSACHD (Asia Pacific Society for ACHD)

20. 第8回理事会 (2015年1月) 

21. YIA，学会賞などの顕彰：学術委員会で検討中

22. その他
3



日本成人先天性心疾患学会雑誌 (2014年12月)
❑  資料1　会員総数

479人：医師427人 (名誉会員13人)，他領域専門職29人，一般23人 (2014.5.22 現在)

理事・監事 (2014.5.31 現在)

　理　事 (25人) 赤木　禎治 (岡山大学)

　　 池田　智明 (国立循環器病研究センター )

　　 市川　　肇 (国立循環器病研究センター )

　　 市田　蕗子 (富山大学)

　　 稲井　　慶 (東京女子医科大学)

　　 大内　秀雄 (国立循環器病研究センター )

　　 賀藤　　均 (国立成育医療研究センター )

　　 河田　政明 (自治医科大学)

　　 佐野　俊二 (岡山大学)

　　 庄田　守男 (東京女子医科大学)

　　 白石　　公 (国立循環器病研究センター )

　　 立野　　滋 (千葉県循環器病センター )

　　 照井　克生 (埼玉医科大学総合医療センター )

　　 中西　敏雄 (東京女子医科大学)

　　 中西　宣文 (国立循環器病研究センター )

　　 中澤　　潤 (千葉大学)

　　 丹羽公一郎 (聖路加国際病院)

　　 檜垣　高史 (愛媛大学)

　 日沼　千尋 (東京女子医科大学)

　 松尾　浩三 (千葉県循環器病センター )

　　 松田　義雄 (東京女子医科大学)

　　 森　　善樹 (聖隷浜松病院)

　　 森田紀代造 (東京慈恵会医科大学)

　　 八尾　厚史 (東京大学)

　　 筒井　裕之 (北海道大学)

　監　事 (1人) 城尾　邦隆 (九州厚生年金病院)

理事の科別人数 (25人)：循環器小児科：10

循環器科：5

外　科：5

産　科：2

麻酔科：1

看　護：1

心　理：1

名誉会員 (13人) 門間　和夫　　大川真一郎　　加藤　裕久　　中林　正雄　　宮武　邦夫　　
　　 松田　　暉　　石沢　　瞭　　大江　　透　　黒澤　博身　　中澤　　誠　　
　　 八木原俊克　　千葉　喜英　　高橋　長裕
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日本成人先天性心疾患学会雑誌 (2014年12月)
❑  資料2　理事会役員と委員会

理事長：丹羽  公一郎

副理事長：赤木  禎治，八尾  厚史

理事・監事：別記

2014年学術集会会長：佐野  俊二

総　務：白石  公

財　務：立野  滋

常務委員会

　広報交流委員会：立野  滋

　戦略委員会 (将来計画， 学術集会，fund)：理事長，副理事長，総務，広報，学術

　渉外委員会 (国内，海外)：赤木  禎治

　学術委員会：稲井  慶，大内  秀雄，八尾  厚史，森  善樹，渡辺  まみえ，中西  宣文，宮崎  文，河田  政明

　学会誌編集委員会：稲井  慶，立野  滋，檜垣  高史，森  善樹

　専門医制度検討委員会：市田  蕗子，八尾  厚史

　倫理委員会：森  善樹，河田  政明

　保険委員会：賀藤  均

　移植委員会：市川  肇
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日本成人先天性心疾患学会雑誌 (2014年12月)
日本成人先天性心疾患学会会則

　2013.2.28

名  称

第 1 条 本会は日本成人先天性心疾患学会 (英文名 Japanese Society for Adult Congenital Heart Disease,
略称：JSACHD) と称する．

事務局

第 2 条 本会の事務局は　〒135-0063 東京都江東区有明三丁目6番地11 TFTビル東館9階 株式会社プロコ
ムインターナショナル 日本成人先天性心疾患学会 事務局に置く．

目  的

第 3 条 本会は成人先天性心疾患研究を通して広く人類の健康の増進に資することを目的とする．

事  業

第 4 条 本会は，第3条の目的を達成するために次の事業を行う． 

1. 学術集会の開催

2. 成人先天性心疾患に関する調査研究事業

3. 成人先天性心疾患診療に関する教育事業

4. その他

入会および会費

第 5 条 1. 会員

本会の会員は，理事，監事，正会員，名誉会員，その他とする．

(1) 理事

(2) 監事

(3) 正会員：本会の目的に賛同して入会した個人

(4) 名誉会員：本会に対し顕著な功績のあった者の中から理事会が推薦した個人

(5) 賛助会員

2. 入会
入会する者は，住所・氏名・所属機関・その他の必要事項を明記し，当該年度の会費を添えて，
総会参加時などに本会事務局に申込む．

3. 会費
会員は毎年年会費を納入しなければならない． 年会費の額は別途定める．ただし，名誉会員は会
費の納付を必要としない．

退  会

第 6 条 退会を希望する会員は退会届を事務局に提出し，任意に退会することができる．

会員の資格喪失

第 7 条 1. 会員が3年以上の会費滞納する場合には，その資格を喪失する．

2. 本会を休会しようとする者は，休会届けを本会の事務局に提出する．海外留学などで，会費納入
不能と認められた場合は，休会届けを提出することにより，休会中の会費を納入することなく，
本会の会員としての資格を継続させることが出来る．
6



日本成人先天性心疾患学会雑誌 (2014年12月)
役員の種類と定数

第 8 条 本会に次の役員を置く．

1. 理事長，副理事長，理事．理事は，会員の5%程度．理事長1名．副理事長2名．監事1名．監事を
除く役員は，65歳定年制とする．

2. 学術集会会長1名．

学術集会会長

第 9 条 学術集会会長は理事会において推薦，総会で最終決定する．

役員の職務

第10条 1. 理事長は本会を代表し，会務を総括し，理事会，総会において議長となる．

2. 副理事長は，理事長を補佐し，理事長に事故があるとき又は理事長が欠けたときは，その職務を
代行する．

3. 理事は，理事会を構成し，この会則の定め又は理事会の議決に基づき，この本会の業務を執行
する．

4. 監事は，理事の業務執行の状況を監査すること，この学会の財産の状況を監査すること，理事の
業務執行の状況又はこの学会の財産の状況について，理事に意見を述べること，前号の報告をす
るため必要がある場合には，総会を招集すること，などを行う．

5. 会長は学術集会を企画運営する．

役員の任期

第11条 原則として2月1日から始まり，翌々々年度の1月31日に終わる．役員の任期は，理事長，理事は3年
とするが，再任を妨げない．会長は1年とする．

理事の選任

第12条 理事は，理事会で推薦し，承認する．

理事長は，理事会で理事が推薦し，承認する．

原則として5年以上の会員歴を有し，任期中に65歳を越えない会員を対象とする．

議  決

第13条 理事会は次の事項を議決する．

1. 会則の変更
理事会の決定により会則の記載内容の変更ができる．

2. 事業計画，報告及び収支予算，決算
理事会の議事は，この会則に規定するもののほか，出席した理事の過半数をもって決し，可否同
数のときは，議長の決するところによる．

会  議

第14条 本学会の会議は，総会及び理事会の2種とする

1. 総会は，通常総会及び臨時総会とし，学会員を持って構成する．

2. 理事会は，理事をもって構成する．
7
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資産及び会計

第15条 1. 資産の構成　本学会の資産は，次の各号に掲げるものをもって構成する． 

(1) 設立当初の財産目録に記載された資産

(2) 学会費

(3) 寄付金品

(4) 財産から生じる収入

(5) 事業に伴う収入

この本学会の資産は，本学会活動に係る事業に関する資産とする．

2. 資産の管理　この本学会の資産は，理事長が管理し，その方法は，理事会の議決を経て，定める．

本会の会計年度は1月1日より12月31日とする．

会則施行細則

第 1 条 会費年額は次の通りとする．理事会の決定により， 変更することが出来る．

正会員 (医師)：5,000円

正会員 (医師以外の医療関係者)：3,000円

正会員 (一般の方で団体・賛助会員以外)：1,000円

団体会員：20,000円

賛助会員：5,000円

第 2 条 名誉会員は理事会が推薦する． 

1. 会長，理事の経験のある者

2. 名誉会員の任期は終身とする．

3. 名誉会員は学術集会参加費を免除される．

4. 名誉会員は，理事会に出席は出来ないが，その通知を受け，事前に事務局宛に意見を開陳するこ
とができる．

第 3 条 委員会

会務の執行のため，理事会の議決により，常置委員会，臨時委員会等を設置する．

1. 研究委員会
本会会員を中心とする成人先天性心疾患に関する研究は，理事会で承認し，研究委員会を構成し
て，遂行することが出来る．理事会の承認により研究費の補助を行うことが出来る．

2. 作業部会
本会会員を中心とする成人先天性心疾患に関する作業部会は，理事会で承認し，作業部会を構成
して，遂行することが出来る．理事会の承認により作業費の補助を行うことが出来る．

3. 学術集会

(1) 参加費は，学術集会会長により決定される．

(2) 海外，国内招待講演者は，会長が学術集会参加費を免除することができる．

(3) 海外からの学術集会参加者は，会長が学術集会参加費を免除することができる．

4. 成人先天性心疾患セミナー

(1) 成人先天性心疾患の分野の教育的な内容を中心として開催する．

(2) 2011年からは，年2回の開催とする．

(3) 参加費は，セミナーの世話人により決定される．
8
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学会・セミナー情報

❑ 第17回日本成人先天性心疾患学会  総会 ・ 学術集会

日  時：2015年1月17日(土) ～18日(日)

場  所：学術総合センター  一橋記念講堂・会議場　東京

会  長：庄田  守男　東京女子医科大学  循環器内科

❑ 第18回日本成人先天性心疾患学会  総会 ・ 学術集会

日  時：2016年1月16日(土) ～17日(日)

場  所：大阪国際会議場　大阪

会  長：市川  肇　国立循環器病研究センター  小児心臓外科

❑ 11th International Congress of Update in Cardiology and Cardiovascular Surgery & 　
64th Congress of European Society　

日  時：2015年3月26日(木) ～29日(日)

場  所：Istanbul, Turkey.
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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

キーワード：Arrythmia, Fontan, congenital heart disease, Total cavopulmonary connection

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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A. B.

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
12



日本成人先天性心疾患学会雑誌 (2014年12月)
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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フォンタン術後患者の糖脂質代謝障害

大内  秀雄
国立循環器病研究センター  成人先天性心疾患，小児循環器科

キーワード：Fontan, insulin resistance, impaired glucose tolerance, heart failure, 
metabolic syndrome, Barker hypothesis

1. はじめに
　フォンタン手術は本来の肺循環と体循環を支え
るために二心室を確保できない単心室や一方の心
室の形成不全を有する先天性心疾患患者の最終的
な機能的修復術である．主心室は体循環を維持し，
上昇した体静脈圧が肺循環維持の主要な役割を担
う．従って，フォンタン循環の特色は体静脈上昇，
体心室前負荷不良に伴う低心拍出量，そして換気血
流不均等や副側血行路発達等に伴う軽度の低酸素
血症である．しかし，このフォンタン循環の姑息性
から術後遠隔期に様々な障害を伴うことが明らか
となりつつある．主な術後遠隔期の合併症や問題点
を表1に示す．不整脈，低酸素や房室弁機能不全に
伴う心不全，血栓症や喀血等の血液学的合併症，蛋
白漏出性胃腸症 (Protein losing enteropathy: PLE)
などはその主な問題事項である．更に，最近では長
期遠隔期での肝機能障害や耐糖能異常といった代
謝異常もフォンタン術後遠隔期の病態形成に関わ
る要因であることが注目されつつある．今回は耐糖
能異常という側面からフォンタン術後の遠隔期病
態について概説したい．

表1　フォンタン型手術術後の問題点

2. メタボリック症候群とBarker仮説
　心血管事故予防に向けての心血管危険因の重要
性が再認識され，その代表的なものがメタボリック
症候群 (MS) である．MSは内蔵肥満を主体とし，高
血圧と糖，脂質代謝異常を併せ持つ病態で，将来の
心事故発生が約2倍高い1)．このMS発生には，生活
習慣に加えて，出世前の胎内環境，さらには出生後
の成長様式がMS病体と密接に関連することが報告
されている．即ち，胎内発育に問題があり出生体重
が小さいことが，将来の代謝異常と関連し，更には
有意に高い心事故と関連することが示唆されてい
る．実際に低出生児体重児の小児期のインスリン感
受性は低下している2)．加えて，出生体重が小さい
児が出生後の早い時期に急速に体重増加がいわゆ
る “catch-up” することはむしろ将来の心事故増加
に寄与する可能性が指摘されている．これら一連の
関連はBarker仮説として提唱され3)，多くの疫学研
究がこの仮説を支持している．これらの背景は多臓
器機能異常を有するフォンタン術後遠隔期の病態
把握の一助になる可能性を示唆する．これまでに，
出生体重，姑息術あるいは心室形態などの成長異常
への影響に監視が向けられてきた4)．体内発育異常
や出生後の段階的姑息術の後に観察される手術関
連や特異な循環に伴う成長異常とフォンタン手術
後の “catch-up” はこれら患者の糖脂質代謝異常の
背景を併せ持つことを意味する．

3. 心疾患と耐糖能異常
　心不全患者では高率にインスリン抵抗性を含め
た耐糖能異常を示すことが知られ，心疾患の重症度
と相関し，予後と密接に関連する5,6)．
　非先天性の成人心不全患者では，心機能低下，心
臓自律神経異常，体液性因子の賦活，内皮機能低下，
そして運動耐容能低下等は，強力な予後規定因子で
ある．最近は，これら要因に加えてカヘキシー等の
栄養状態を含めた体組成や糖脂質代謝異常が予後
との関連が報告されている7,8)．即ち，糖尿病患者や

  1　不整脈
  2　蛋白漏出性胃腸症
  3　肺動静脈瘻
  4　血栓症
  5　心機能低下
  6　房室弁閉鎖不全
  7　腎機能低下
  8　肝機能障害
  9　喀血
10　消化管出血
11　大動脈解離
12　耐糖能異常
13　プラスチック気管支炎
16



日本成人先天性心疾患学会雑誌 (2014年12月)
その前段階の耐糖能異常患者では将来の心事故が
有意に高い．更には，心筋梗塞で入院した患者では，
高い確率で耐糖能異常が存在し，新たに糖尿病と診
断される患者も少なくない9)．これらの事実は，糖
脂質代謝異常と心血管系病態との密接な関わりを
示唆し，従って，これら病態に対する介入の有用性
を示唆する．実際に，糖尿病の前段階での耐糖能障
害 (IGT) の状態からの介入試験では心事故を著名
に改善していることから10)，血糖の大きな変化，即
ち，食後高血糖が病態とその進行に関連しているこ
とが注目されている．実際に食後高血糖では，酸化
ストレスが増大し，内皮機能が低下する11)．更に，
進行した段階での糖尿病患者では，厳密な血糖管理
は短期間での予後が改善しない事実は12)，耐糖能異
常に対する早期介入の重要性を示唆している．ま
た，しかしながら，これらの介入はより遠隔期にそ
の効果がみられるという “レガシー効果” も報告さ
れ13)，いずれにしても血糖管理の重要性は明らかで
ある．
　心不全では，心筋のエネルギー基質が本来の脂質
主体から糖質主体へシフトし心筋の仕事効率を向
上させる適応が生じる14)．この防御的適応にはイン
スリンシグナル伝達が重要な役割を果たす．即ち，
心筋細胞において，インスリン受容体を介し，
phosphotidyl-inositol-3 kinase (PI3-Kinase)，Akt
(protein kinase B) への一連シグナル伝達により細胞
内への糖取り込みを高めるためglucose transporter
(GULT)-4が細胞内に移動する．結果，糖代謝主体
のエネルギー依存型にシフトする．しかしながら，
心不全では交感神経賦活状態が血漿脂肪酸 (FFA)
を増加させ，FFAがAkt-1関連のシグナル伝達を障
害する (インスリン抵抗性) ことに加え，核内での
FFA増加はperoxisome proliferator activator 
(PPAR-) シグナルを活性化し脂肪酸化に関わる多
くの転写を増大させる．FFAはcarnitine palmittoyl
transferase-1 (CPT-1) によってミトコンドリア内
に入りこれが酸化されるが，心不全時に生じる過剰
なFFA流入は酸化ストレスを増大させる．同時に心
不全時の防御機構である糖代謝依存への適応と競合
することになる．インスリン抵抗性はこの防御機能
を障害し，結果的に心筋の仕事効率は悪化する15)．
　心筋や骨格筋でのこれら一連の障害は臓器での
糖取り込みを障害し高血糖を引き起こし，高血糖由
来の酸化ストレス増大が更にインスリン抵抗性を
増大するという “メタボリック悪循環” の概念が提
唱されている．インスリン抵抗性，耐糖能異常に伴
う酸化ストレス増大は内皮機能障害を引き起こし，
結果的に動脈硬化が進行し最終的に冠動脈疾患等
の心事故に繋がるとされている．

4. フォンタン術後患者とメタボリック症候群
　本来の血行動態異常に基づく “慢性心不全” を有
するフォンタン術後患者は，従来の危険因子に対し
より循環破綻しやすい可能性がある．MSの認識は
成人の虚血性あるいは高血圧性心疾患や脳循環疾
患の予防を主眼としているが，慢性心不全の観点か
らは，通常の成人心疾患と同様に重要であることが
推察される．動脈硬化病変は10代から潜在的に進行
するとの報告もあるが，冠動脈病変進行には高脂血
症等の脂質異常を伴うことが通常である．しかし，
多くのチアノーゼ性CHD患者を含めフォンタン術
後患者ではむしろ血清脂質が低いという脂質異常
を伴う16,17)．成人心疾患では低脂質血症が心不全患
者の予後不良との関連も示唆され，フォンタン術後
患者での脂質異常が病態形成にどのように関わり，
心事故発症との関連があるか否か今後の課題と考
えられる．

5. フォンタン術後患者での耐糖能異常
　これらの背景を基に，我々はACHD患者，特に心
不全病態に加えて肝腎機能障害の頻度の高いフォ
ンタン術後患者の糖脂質代謝異常の有無とその臨
床的意義を検討してきた．我々の成績では，フォン
タン術後患者，二腔心修復術後とも対照群に比べ，
高インスリン血症を示し，HbA1cは高い．しかしな
がら空腹時血糖はむしろ低めである17,18)．空腹時低
血糖の頻度が健常者に比べ有意に高く，低酸素を有
する未修復のチアノーゼ性ACHD患者に次いで多
い (図1 a, b)．しかもACHD全体の検討ではこの低
血糖は死亡を含め入院を要する臨床事故と密接に
関連することが判明した (図2 a, b) 18)．高頻度の低
血糖による交感神経賦活やエネルギー供給不足は
不整脈や心不全発症のリスクを高めることになり，
これら病態の解明と対策が望まれる．一方，簡易な
インスリン抵抗性の指標であるHOMA-IRは軽度上
昇している．また，経口糖負荷試験 (75g OGTT) で
はフォンタン術後患者および二腔心修復術後とも
約4割の複雑ACHD患者が耐糖能異常を示している
17,18)．この頻度は成人心不全患者の頻度と同等であ
る5)．更に約15%の患者で糖尿病型を示し，これら
の患者の予後不良と関連していることが示唆され
た (図3 a, b) 17)．成人心疾患に比較しACHD患者の
年齢が極めて若年であることを考慮すれば，極めて
高い頻度であり，今後，益々増大するACHD医療に
おいては着目すべき課題の一つと言える．
　約30年も以前に，既にCHD患者の耐糖能異常に
ついて報告されている19)．修復前のCHD患者では，
チアノーゼを呈する，あるいは心不全を認める幼児
17
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図1　フォンタン術後患者を含む複雑成人先天性心疾患患者の
空腹時低血糖と耐糖能異常の頻度

（文献18から引用）

図2　成人先天性心疾患患者の耐糖能異常と予後
（文献17から引用）

図3　成人先天性心疾患患者の空腹時低血糖と症状からみた予後
（文献18から引用）
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期のCHD患児では糖負荷後に高血糖が見られ，耐糖
能異常を呈していた．チアノーゼ群では負荷後イン
スリン高値を認め，これは肺体血流比 (Qp/Qs) 低い
ほど負荷後インスリンが高値であった．彼らは肺循
環との関連が示唆されたとしているが，低酸素血症
との関連も否定できない．
　一方，MSに伴う耐糖能異常は脂質代謝とも密接
に関わる．即ち，過剰なブドウ糖やFFAといった中
性脂肪の基質が大量に肝臓に流入し，VLDLが過剰
に産生される．また，食後高血糖は，インスリン抵
抗性と共にリポプロテインリパーゼ (LPL) 活性を
低下させ中性脂肪の異化を低下させる．一方，イン
スリン抵抗性によるVLDL分解が阻害により，中性
脂肪に富むリポプロテインからHDL分画へのアポ
蛋白やコレステロールエステルの転送が障害され
HDLが減少する．
　成人心疾患では血清脂質異常と心事故の関連は
明らかで，低HDLは高LDLとは独立した予後規定
因子である．興味深いことに，耐糖能異常では比較
的低いLDLであっても70mg/dl以上では冠動脈疾患
の有意な危険因子である．一方，我々の検討では，
チアノーゼ性CHD患者の血清脂質は低く，特にチア
ノーゼを有する患者やフォンタン術後患者でその
低下は著明である17)．この脂質異常は小児フォンタ
ン患者でも観察されている．従って，何らかの内因
性のコレステロール代謝異常の存在を示唆する．以
前より，チアノーゼ性心疾患患者の脂質異常，特に
低脂質血症が指摘され冠動脈硬化の進行は少ない
ことが示唆されている．従って，これらフォンタン
術後患者をはじめとした複雑ACHD患者での虚血
性心疾患の発症のリスクは少ない可能性がある．し
かしながら，obesity paradoxと類似に，低脂質血症
と心不全の予後不良との関連が示唆されることか
ら，これらの背景はフォンタン術後患者の栄養，免
疫異常，心不全との関連も今後の重要な課題かも知
れない．

まとめ
　成人フォンタン術後患者が増加し，小児期の血行
動態異常に密接に関連した病態に比べ，多臓器異常
と関連したより複雑な病態を示す20)．心血管や肺機
能は勿論，肝腎機能異常に加え，糖脂質代謝異常を
考慮したフォンタン術後遠隔期の病態把握は，これ
ら患者の生活の質向上を含んだ長期予後改善を目
指した治療および管理には欠かせない．
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先天性心疾患における体液管理に必要な知識

村上  智明
千葉県こども病院  循環器科

キーワード： congestive heart failure, diuretics, renin-angiotensin-aldosterone system, 
arginine vasopressin, tubuloglomerular feedback

はじめに
　心不全は低心拍出とうっ血を主症状-もちろんこ
の二つは密接に関連し，必ずしも明確に分離するこ
とはできないが-とする症候群である．うっ血に対す
る治療は急性期には利尿薬，特に強力で速やかに作
用するフロセミドの投与が有効であるが，慢性心不
全のうっ血に対してはさまざまな因子を考慮しな
がら体液管理を行う必要がある．本稿では体液管理
に必要な知識を整理し，現代のうっ血に対する利尿
薬の使用について概説する．

I. 心不全におけるナトリウム代謝
　頻用される多くの利尿薬はナトリウム利尿を惹
起する薬剤であるが，心不全においては健常時とナ
トリウム代謝が異なることが知られている．Volpe

らは健常者と軽度心不全患者にナトリウム負荷 (と
言っても食塩で14.7g/日) を加えた場合のナトリウ
ム排泄に関して検討し，健常者ではナトリウム排泄
は増えるが心不全患者ではむしろナトリウム排泄
は低下し，ナトリウム貯留が増加することを報告し
ている1)．ナトリウム貯留は腎機能異常に起因する
一次性ナトリウム貯留と腎以外の要因による二次
性ナトリウム貯留に分類されているが，心不全にお
けるナトリウム貯留は二次性で，その要因としてレ
ニン-アンジオテンシン-アルドステロン (RAA) 系，
ナトリウムペプチド系，アルギニンバソプレッシン
(AVP) 系，交感神経系などの関与が推定されている．
　心不全ではナトリウム貯留が増加するが検査上
は低ナトリウム血症を呈することが多い．通常低ナ
トリウム血症が起きるとAVP分泌が低下し低張尿
を排泄することで血清ナトリウム濃度が上昇する．
しかしながら心不全ではAVP分泌が亢進している．
AVPの分泌刺激の一つはもちろん血漿浸透圧の上
昇だが，心不全の状態で考えるべきもう一つはAVP

分泌を抑制している圧受容体の存在である．血圧の

低下により受容体からの抑制が解除されAVP分泌
は増加する．この機序による分泌増加は，比較的感
度が鈍く多少の血圧変化では分泌は増加しないが
分泌量は多いとされている．AVPは腎の集合管にア
クアポリン2を発現し水の再吸収を亢進させるた
め，心不全によりナトリウム貯留状態であるにも関
わらず低ナトリウム血症に陥る．すなわち心不全で
見られる低ナトリウム血症は血清ナトリウム濃度
は低いがナトリウム過剰の状態である．低ナトリウ
ム血症は心不全患者において全死亡および心血管
死亡と強い関連がある2,3)．

II. 腎臓でのナトリウムハンドリング
　ナトリウムは腎臓の糸球体で濾過されるがその
99%以上は尿細管のさまざまな部位で再吸収され
る．尿細管部位別のナトリウム再吸収は近位尿細管
で65-70%，ヘンレループで25%，遠位尿細管で5%，
集合管で1-2%程度とされている．ナトリウムハンド
リングに関して尿細管細胞には極性が存在し，管腔
側にはそれぞれの部位に特異的な輸送体を有する
一方で基底側にはNa+-K+ ATP aseが共通に発現し
ている．管腔側の輸送体としては，ループ利尿薬の
作用部位であるヘンレ上行脚の尿細管細胞には
Na+-K+-2Cl-共輸送体，サイアザイド系利尿薬の作
用部位である遠位尿細管にはNa+-Cl-輸送体が存在
する．
　尿の希釈は希釈セグメントであるヘンレ上行脚
で行われる．管腔側のNa+-K+-2Cl-共輸送体は強力
にナトリウムを再吸収する一方，この部位の管腔側
細胞膜は水を透過しない．この結果，原尿はこの部
位を上行するにつれ希釈され自由水が生じる．そし
てこのナトリウムの再吸収により間質に浸透圧勾配
が形成される．この浸透圧勾配の形成には髄質部集
合管における尿素の再吸収も関与しているが，この
再吸収はAVP存在下で亢進する．一方尿濃縮の機序
は複雑である．最も寄与が大きいのはヘンレ下行脚
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で，この部位は水透過性が高く上行脚で形成された
濃度勾配に従い水が再吸収される．また集合管では
AVPの存在下で水の透過性が亢進し再吸収される．

III. 利尿薬 （図1）

　我々が使用する多くの利尿薬は尿細管でのナト
リウム再吸収を阻害し，いわゆるナトリウム利尿を
惹起するものである．

1. ループ利尿薬
　ループ利尿薬はフロセミドを代表とする最も頻
用される利尿薬であり，ヘンレ上行脚のNa+-K+-

2Cl-共輸送体をブロックしナトリウム利尿を惹起す
る．その結果，間質での浸透圧勾配形成が妨げられ
ることから尿の濃縮も阻害され，水利尿も生じる．
前述のように，ナトリウム再吸収は近位尿細管にお
いて最も多いが，この部位で再吸収を阻害してもそ
の下流で代償的に再吸収されてしまうことから，実
際的にはヘンレ上行脚でのNa吸収阻害が最も効率
がよく，ループ利尿薬の作用は強力で即効性である．
　副作用としてはRAA系の亢進が重要である．この
原因の一つは強力で即効性であるが故の急激な体

液量減少による影響 (リバウンド) であり，これは交
感神経系も亢進させる．もうひとつ重要なものに
tubuloglomerular(TG) feedbackがある (図2)．糸球
体濾過量はさまざまな調節をうけているが，原尿量
(濾過量) 自体にも調節されている．緻密斑は原尿中
のCl-量をモニターし，減少するとレニン分泌が亢
進しRAA系における下流のアンジオテンシンII

が糸球体輸出細動脈を収縮させることで糸球体内
圧を上げ，その結果濾過率を上昇させる．このTG

feedbackにおいて緻密斑でCl-をモニターしている
のがループ利尿薬のターゲットであるNa+-K+-2Cl-

共輸送体である．すなわちループ利尿薬を投与する
ことでレニン分泌は増加し，RAA系が亢進する．こ
の様に，ループ利尿薬投与によりRAA系，交感神経
系が亢進することから，予後へ影響することが懸念
される．実際ループ利尿薬の使用量と心血管死亡の
間には心不全の重症度を調整しても関連が認めら
れる4)．この副作用対策の一つは作用時間の長いト
ラセミド5)，アゾセミド6)といった利尿薬に変更し急
激な体液量減少を防ぐことである．また慢性期に利
尿薬を長期使用する場合にはRAA系抑制薬の併用
は必須である．さらに，塩分制限不十分ではリバウ

図1　利尿薬の作用部位
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図2　tubuloglomerular feedback

遠位尿細管の緻密班細胞はCl-をマーカーとして原尿量（糸球体濾過量）を感知し， 
輸入細動脈 ・ 輸出細動脈を収縮 ・ 弛緩させることで糸球体内圧をコントロールし濾過率を調整する．

ンドが大きくなることから厳格なナトリウム制限
が必要となる．長期投与でのもう一つの問題はネフ
ロン下流での再吸収が亢進して耐性が生じること
である．これに対してはリバウンドを抑えるために
長時間作用型の薬剤への変更，厳格なナトリウム制
限などの対処がある．また下流でのナトリウム再吸
収をブロックするサイアザイド系利尿薬の併用は
効果が高い．

2. サイアザイド系利尿薬
　サイアザイド系利尿薬は遠位尿細管のNa+-Cl-輸
送体をブロックしナトリウム利尿を惹起する．前項
で述べたようにループ利尿薬を長期投与している
と下流の遠位尿細管でのナトリウム再吸収が亢進
し耐性が生じるため，この部位でのナトリウム再吸
収をサイアザイド系利尿薬でブロックすることは
有効である．

3. ミネラルコルチコイド受容体拮抗薬
　集合管でミネラルコルチコイド受容体をブロッ
クして皮質集合管でのナトリウム再吸収およびカ
リウム分泌を抑制する．従来は上記利尿薬投与時に
生じる低カリウム血症防止のために併用され “K＋

保持性利尿薬” と呼ばれていたが，現在では “アルド
ステロン拮抗薬” と呼ばれ，RAA系抑制薬のひとつ
として予後改善効果が評価されている7,8)．

4. AVP受容体拮抗薬
　トルバプタンは集合管でV2受容体を拮抗阻害す
ることでAVPの作用，すなわち集合管での水再吸収
をブロックする．上述のように心不全では血漿浸透

圧とは無関係にAVP分泌が亢進するため，水の貯留
と低ナトリウム血症を生じやすく，また利尿薬の投
与は低ナトリウム血症を増悪させ得る．AVP受容体
拮抗薬は水利尿を惹起し低ナトリウム血症を改善
する．EVEREST study 9)では心不全患者の予後を
改善しなかったが，このstudyでは低ナトリウム血
症患者は8%に過ぎず，低ナトリウム血症患者におけ
るサブ解析では心血管死亡率に有意な差を認めて
おり，今後のデータ蓄積が期待される．その機序か
らAVP分泌が亢進し腎臓の機能が保持されている
患者に効果が期待され，実際に尿浸透圧を有効性の
予測因子とする報告がある10)．

おわりに
　慢性心不全の病態にはさまざまな神経体液性因
子が関与しており，うっ血解除にあたっても病態を
十分に考慮して戦術を組み立てる必要がある．
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要　旨

【背景】成人先天性心疾患領域への参加が進んできた循環器内科を対象に，成人先天性心疾患専門外
来の稼働状況と，診療上の困難と要望を把握することを目的とした．
【方法】成人先天性心疾患対策委員会に参加する23施設の循環器内科を対象とした自記式質問紙調査．
【結果】回答のあった19施設 (有効回答率82.6%) のうち，8施設が専門外来を有していた．専門外来
のない施設のうち，5施設が「数年以内に専門外来を設置する意向がある」と回答した．診療上の困
難では「成人先天性心疾患患者の精神心理的問題への対処」「親子関係への対応」において，最も多
い9施設が困難と回答し，診療上の要望では，「精神科医や臨床心理士や看護師による精神心理的ケ
ア」「成人先天性心疾患に関する研修やセミナーの実施」において，全施設が必要と回答した．
【結論】循環器内科が主導する専門外来は増加傾向にある．今後は高い専門性を有する医師を育成す
る教育体系の整備と，成人診療科への移行に向けた患者・家族のレディネス向上，精神面や社会生
活で問題を抱える患者に対する支援が必要である．

キーワード：診療体制，循環器内科，移行期医療，専門医制度，社会保障制度

緒  言
　成人先天性心疾患の診療においては，加齢に伴う
病態の修飾や再手術，成人内科疾患の出現，社会心
理的問題に対応するため，チーム医療が必要となる
1,2)．現状では患者の多くが小児科医による継続診療
を受けている3)が，小児科医，循環器内科医，心臓
血管外科医を対象として2009年に行われた面接調
査では，小児科と循環器内科がチームで診療にあた
ること，最終的には循環器内科に移行することが望
ましいとの意見が聞かれている4)．しかし同時に，
循環器内科医に興味を持ってもらうのが難しく，現
実的には小児科医が診ていくしかないという意見
も聞かれており4)，この領域への循環器内科の参加
の必要性に対する認識や機会の不足が示唆されて
いる．
　我々は2011年に，成人先天性心疾患診療への循環
器内科の参加状況や，将来的な診療の意向を明らか
にするため，全国主要138施設の循環器内科を対象
に質問紙調査を行った．その結果，回答のあった
109施設のうち，重症患者を含めて診療にあたって
いる施設が34施設 (31.2%)，今後，重症患者を含めて
全ての患者を診療していく意向のある施設が37施
設 (33.9%)，専門外来設置の意向がある施設が10施

設 (9.2%) あることがわかった．さらに，循環器内
科に診療の意向があり，小児科医や心臓血管外科医
などの人的資源や3D-CTなどの設備が揃う専門施
設候補が全国に14施設あること，それらの多くが大
都市に集中しており，分布に地域差があることも示
された5)．
　このような現状を受け，成人先天性心疾患診療へ
の循環器内科の全国的な参入と，診療の質向上を目
的として，2011年に成人先天性心疾患対策委員会
(以下，「対策委員会」とする) が設置された6)．対策
委員会設置当初は全国8施設のみの参加であった
が，2014年8月時点では32施設まで参加施設を増や
している．このように，近年，成人先天性心疾患診
療への循環器内科の参加が進みつつある．
　成人先天性心疾患領域への循環器内科の参加に
伴い，新規に患者受け入れを開始した施設や，循環
器内科主導型の専門外来を設置した施設が現れて
いると考えられる．また，診療の開始・継続にあた
り，各施設は様々な困難・要望を感じていると推察
される．そこで本研究では，対策委員会参加施設の
循環器内科を対象に，成人先天性心疾患専門外来の
稼働状況と診療上の困難・要望を明らかにし，今後
さらに成人先天性心疾患領域への参加が進むと
25
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考えられる循環器内科への教育・支援体制整備や，
小児期から成人期にかけて継続的な医療体制のあ
り方を検討する際の基礎資料とすることを目的と
する．

方  法
研究デザインと調査内容
　本研究は自記式質問紙を用いた質問紙調査であ
る．以下の項目を含む自記式質問紙を，調査時点で
対策委員会に参加していた23施設の循環器内科に
郵送し，研究協力の同意が得られた場合，回答後，
返送してもらった．

1.対象者と対象施設に関する基礎情報
2.循環器内科主導型成人先天性心疾患専門外来の
有無，外来頻度，外来患者数

3.成人先天性心疾患患者の主な入院病棟
4.成人先天性心疾患に対する外科的治療の提供状況
5.成人先天性心疾患患者に対する妊娠出産管理の
提供状況

6.成人先天性心疾患診療上の困難
7.成人先天性心疾患診療体制への要望
　調査項目のうち，診療上の困難に関する項目は，
循環器内科対策委員会施設の循環器内科医で協議
のうえ作成し，「1. 全く困難でない」から「5. 非常
に困難である」までの5件法で回答を求めた．要望
に関する項目は，先行研究5)の項目を基に作成し，
「1. 全く必要でない」から「5. 非常に必要である」
までの5件法で回答を求めた．困難と要望は，比較
対象とするため，同様の内容を全国149施設の小児
科にも自記式質問紙を用いて尋ねた．

対  象
　調査時点で成人先天性心疾患対策委員会に参加
していた23施設の循環器内科を対象とし，当該施設
に所属する医師のうち，成人先天性心疾患診療に中
心的に関わっている者に回答を依頼した．
　比較対象とした小児科については，日本小児循環
器学会が定める日本小児循環器学会専門医制度に
おける2011年修練施設/修練施設群44施設・38群，
または日本小児総合医療施設協議会会員施設，計
149施設を対象とし，当該施設に所属する医師のう
ち，日本小児循環器学会が定める日本小児循環器学
会専門医制度における暫定指導医の資格を保有す
る者，暫定指導医不在の場合は当該施設において小
児循環器医療に従事する者に回答を依頼した．

分  析
　各調査項目について記述統計量を算出した．循環
器内科と小児科における診療上の困難・要望につい

ては，正規性を仮定できるデータにはt検定，仮定で
きないデータにはU検定を用いて比較を行った．す
べての分析において有意水準は両側5%とした．分析
にはSPSS ver.22.0を用いた．

調査期間
　対策委員会参加施設を対象とした調査は2013年
2月から3月，小児科を対象とした調査は2013年2月
から6月にかけて実施した．

倫理的配慮
　調査の計画・実施はヘルシンキ宣言2004年改訂版
に則って行った．成人先天性心疾患対策委員会に参
加する循環器内科を対象とした調査の実施にあ
たっては，個人情報を第三者に明かさないこと，今
後の診療に影響を及ぼさないことを文書にて対象
者に説明し，調査票の返送をもって調査協力への同
意とみなした．比較対象とした小児科対象の調査実
施にあたっては，東京女子医科大学医学部倫理委員
会の承認を得たうえで (承認番号：2694)，循環器内
科対象調査と同様の手続きにより実施した．

結  果
　成人先天性心疾患循環器内科対策委員会に参加
する全23施設のうち，19施設から有効回答を得た
(有効回答率82.6%)．小児科を対象とした調査では
全149施設のうち，113施設から有効回答を得た (有
効回答率75.8%)．

1. 成人先天性心疾患診療 （表1）
　回答のあった成人先天性心疾患循環器内科対策
委員会に参加する19施設では，大学病院が16施設
(84.2%) を占め，12施設 (63.2%) が成人先天性心疾
患患者を成人病棟へ入院させていた．過半数の施設
が複雑な外科的治療・妊娠出産管理を提供してい
たが，外科的治療2施設 (10.5%)，妊娠出産管理3施
設 (15.8%) では，該当する医療が提供されていな
かった．

2. 専門外来稼働状況 （表2）
　19施設のうち既に循環器内科主導型の成人先天性
心疾患専門外来を設置している施設は8施設 (42.1%)

で，外来開設時期は2010年以前が5施設，対策委員
会が設置された2011年以降が3施設であった．外来
頻度は週1コマが6施設を占め，外来患者数は2～
800名 (中央値140名) であった．なお，患者数2名の
施設は調査直前に専門外来を開設していた．専門外
来を有さない11施設のうち，5施設が「数年以内に
専門外来を設置する意向がある」と回答した．
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3. 診療上の困難 （表3）
　成人先天性心疾患循環器内科対策委員会参加施
設における診療上の困難では「成人先天性心疾患患
者の精神心理的問題への対処」「親子関係への対応」
において，最も多い9施設 (47.4%) が「非常に困難
である」または「かなり困難である」と回答した．
全項目のうち，「非常に困難である」または「かな
り困難である」と回答した施設が相対的に少なかっ
た項目は，「手術適応の判断」「入院病室の確保」「コ
ンサルトできる医師の不在」「外科治療の提供」で，
各3施設 (15.8%) であった．
　小児科医における診療上の困難では，「成人先天
性心疾患患者の精神心理的問題への対処」「染色体
異常など精神発達遅滞のある患者の受け皿がない」
「親子関係への対応」「成人先天性心疾患患者の受け
皿がない」において，過半数の施設が「非常に困難

である」または「かなり困難である」と回答した．
循環器内科との比較では，該当する小児科医のデー
タがない「親子関係への対応」以外の全項目におい
て，小児科のほうが「非常に困難である」または
「かなり困難である」と回答した割合の絶対値が高
く，「染色体異常など精神発達遅滞のある患者の受
け入れが難しい (循環器内科対象) /受け皿がない
(小児科対象)」「診療科医師数が少なく成人先天性心
疾患にまで手を回すのが難しい」「成人内科的問題
への対処」「入院病室の確保」「コンサルトできる医
師の不在」「外科治療の提供」で統計的有意差を認
めた (各t(127)=-3.516, P=0.001; t(128)=-2.097,
P=0.038; t(129)=-2.778, P=0.006; t(129)=-3.202,

P=0.002; t(127)=-2.957, P=0.004; t(129)=-3.547,

P=0.001)．

Table 1　ACHD care in participating facilities

ACHD: Adult Congenital Heart Disease, SD: Standard Deviation.
* No data available for pediatric cardiology department.

Cardiology department 
(N=19)

Pediatric department 
(N=113)

n or mean % or SD n or mean % or SD

Facility type

University hospital 16 　 84.2 　 54 　 47.8 　
Cardiovascular center 2 　 10.5 　 4 　 3.5 　
General hospital 1 　 5.3 　 41 　 36.3 　
Children hospital 0 　 0.0 　 14 　 12.4 　

Age of responding physician 46.5 　 ±8.9 　 50.2 　 ±6.9 　
Hospitalization ward for ACHD *

Adult disease ward 12 　 63.2 　 　- 　-

Hospitalization in wards overseen by outpatient 
diagnosis and treatment departments

6 　 31.6 　 　- 　-

Pediatric ward 1 　 5.3 　 　- 　-

Provision of surgical treatment for ACHD

Complicated surgery offered 15 　 78.9 　 57 　 50.4 　
Simple surgery only 2 　 10.5 　 28 　 24.8 　
No surgical treatment offered 2 　 10.5 　 25 　 22.1 　
Unavailable 0 　 0.0 　 3 　 2.7 　

Pregnancy and childbirth management for ACHD patients *

Pregnancy and childbirth management offered for 
complicated heart disease patients

11 　 57.9 　 　- 　-

Pregnancy and childbirth management offered for 
mild patients

5 　 26.3 　 　- 　-

Pregnancy and childbirth management not offered 3 　 15.8 　 　- 　-
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Table 2　Specialized ACHD outpatient clinic in cardiology department

ACHD: Adult Congenital Heart Disease

N=19

　n　 　%　
Provision of specialized ACHD outpatient clnic in cardiology department

Yes 8 　 42.1　
No 11 　 57.9　

 Facilities with specialized outpatient clinic (N=8)

Year established

2003 1 　 12.5　
2004 1 　 12.5　
2008 1 　 12.5　
2009 2 　 25.0　
2011 2 　 25.0　
2013 1 　 12.5　

Frequency of outpatient clinic 

1 session/week 7 　 87.5　
2 sessions/week 1 　 12.5　

Number of patients

2 1 　 12.5　
40 1 　 12.5　
50 1 　 12.5　
70 1 　 12.5　
140 1 　 12.5　
200 1 　 12.5　
250 1 　 12.5　
800 1 　 12.5　

Age of attending physician

30s 2 　 25.0　
40s 3 　 37.5　
50s 2 　 25.0　
60s 1 　 12.5　

Years of experience in cardiovascular field of attending physician

Less than 10 years 1 　 12.5　
Less than 20 years 4 　 50.0　
20 years or more 3 　 37.5　

Specialty of attending physician (multiple answers allowed)

Heart failure 3 　 37.5　
Cardiac Intervention 2 　 25.0　
Echocardiography 2 　 25.0　
Other/unknown 2 　 25.0　

 Facilities without specialized outpatient clinic (N=11)

Possibility of establishing specialized outpatientclinic in the future

Plans to establish a facility in the next few years 5 　 45.5　
No plans to establish a facility but interested in such a facility 6 　 54.5　
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Table 3　Difficulties faced when treating ACHD

ACHD: Adult Congenital Heart Disease
* Student’s t-test
** No data available for pediatric cardiology department.

Very 
Difficult

Difficult Unsure
Not Really 

Difficult
Not Difficult 

At All

Item and Department N n % n % n % n % n % P *

Dealing with psychological problems 0.132 

Cardiology 19 3 15.8 6 31.6 5 26.3 3 15.8 2 10.5

Pediatric Cardiology 111 23 20.7 53 47.7 15 13.5 16 14.4 4 3.6

Dealing with parent-child relationships -

Cardiology 19 2 10.5 7 36.8 4 21.1 5 26.3 1 5.3

Pediatric Cardiology ** - - - - - - - - - - -

Arrhythmia treatment 0.201 

Cardiology 19 2 10.5 6 31.6 1 5.3 8 42.1 2 10.5

Pediatric Cardiology 112 22 19.6 35 31.3 16 14.3 32 28.6 7 6.3

Pregnancy and childbirth management 0.531 

Cardiology 19 1 5.3 6 31.6 7 36.8 3 15.8 2 10.5

Pediatric Cardiology 112 17 15.2 34 30.4 25 22.3 30 26.8 6 5.4

Transfer/acceptence of patients with chromosomal abnormalities/mental retardation 0.001 

Cardiology 19 1 5.3 6 31.6 4 21.1 4 21.1 4 21.1

Pediatric Cardiology 110 32 29.1 43 39.1 19 17.3 11 10.0 5 4.5

Lack of physicians in department 0.038 

Cardiology 19 1 5.3 5 26.3 4 21.1 5 26.3 4 21.1

Pediatric Cardiology 111 20 18.0 36 32.4 21 18.9 27 24.3 7 6.3

Dealing with adult internal medicine problems 0.006 

Cardiology 19 2 10.5 3 15.8 4 21.1 5 26.3 5 26.3

Pediatric Cardiology 112 23 20.5 44 39.3 14 12.5 22 19.6 9 8.0

Securing rooms for hospitalization 0.002 

Cardiology 19 1 5.3 2 10.5 4 21.1 4 21.1 8 42.1

Pediatric Cardiology 112 15 13.4 36 32.1 24 21.4 24 21.4 13 11.6

Determining surgical indications 0.159 

Cardiology 19 1 5.3 2 10.5 5 26.3 8 42.1 3 15.8

Pediatric Cardiology 110 12 10.9 29 26.4 18 16.4 38 34.5 13 11.8

No physicians available for consultation 0.004 

Cardiology 19 1 5.3 2 10.5 1 5.3 5 26.3 10 52.6

Pediatric Cardiology 110 7 6.4 27 24.5 26 23.6 33 30.0 17 15.5

Provision of surgical treatment 0.001 

Cardiology 19 0 0.0 3 15.8 2 10.5 7 36.8 7 36.8

Pediatric Cardiology 112 21 18.8 29 25.9 12 10.7 34 30.4 16 14.3
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4. 診療上の要望 （表4）
　成人先天性心疾患循環器内科対策委員会参加施
設における診療上の要望では，「精神科医や臨床心
理士や看護師による精神心理的ケア」「成人先天性

心疾患に関する研修やセミナーの実施」において，
全施設が「非常に必要である」または「かなり必要
である」と回答した．

Table 4　Demands for ACHD medical care system

ACHD: Adult Congenital Heart Disease
* Mann-Whitney U test

Highly 
Necessary

Necessary Unsure Not Really 
Necessary

Not 
Necessary 

At All

N n % n % n % n % n % P *

Psychological care by psychiatrists, clinical psychologists, and nurses

Cardiology 19 8 42.1 11 57.9 0 0.0 0 0.0 0 0.0 0.687

Pediatric Cardiology 111 38 34.2 57 51.4 15 13.5 1 0.9 0 0.0

Training workshops and seminars for physicians 0.395

Cardiology 19 6 31.6 13 68.4 0 0.0 0 0.0 0 0.0

Pediatric Cardiology 111 22 19.8 72 64.9 12 10.8 5 4.5 0 0.0

Increased support for medical expenses 0.164

Cardiology 19 11 57.9 6 31.6 2 10.5 0 0.0 0 0.0

Pediatric Cardiology 111 42 37.8 56 50.5 13 11.7 0 0.0 0 0.0

Enhancement of training and practice facilities 0.607

Cardiology 19 5 26.3 11 57.9 2 10.5 1 5.3 0 0.0

Pediatric Cardiology 110 20 18.2 62 56.4 23 20.9 5 4.5 0 0.0

Enhancement of the disability pension system 0.231

Cardiology 19 10 52.6 6 31.6 2 10.5 1 5.3 0 0.0

Pediatric Cardiology 111 39 35.1 55 49.5 17 15.3 0 0.0 0 0.0

Participation of cardiologists in ACHD care 0.885

Cardiology 19 9 47.4 8 42.1 2 10.5 0 0.0 0 0.0

Pediatric Cardiology 111 54 48.6 38 34.2 16 14.4 2 1.8 1 0.9

Consolidation of functions in specialized facilities 0.164

Cardiology 19 6 31.6 9 47.4 3 15.8 1 5.3 0 0.0

Pediatric Cardiology 111 17 15.3 60 54.1 31 27.9 3 2.7 0 0.0

Databese for ACHD patients 0.146

Cardiology 19 7 36.8 4 21.1 6 31.6 1 5.3 1 5.3

Pediatric Cardiology 111 21 18.9 47 42.3 39 35.1 3 2.7 1 0.9

Web-based specialist consulting system 0.923

Cardiology 19 4 21.1 6 31.6 7 36.8 2 10.5 0 0.0

Pediatric Cardiology 111 21 18.9 54 48.6 26 23.4 9 8.1 1 0.9

ACHD specialist system 0.445

Cardiology 19 2 10.5 7 36.8 8 42.1 2 10.5 0 0.0

Pediatric Cardiology 111 11 9.9 28 25.2 52 46.8 17 15.3 3 2.7
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　小児科医における診療上の困難では，「医療費補
助の充実」「精神科医や臨床心理士や看護師による
精神心理的ケア」「成人先天性心疾患に関する研修
やセミナーの実施」「障害年金制度の充実」「循環器
内科の積極的参加」において，75%以上の施設が
「非常に必要である」または「かなり必要である」と
回答した．循環器内科との比較では，全項目で統計
的有意差を認めなかった．

考  察
1. 専門外来と専門施設の確立
　成人先天性心疾患診療の将来像を検討する際に
は，患者・家族に対する医療の質の維持・向上とと
もに，診療体制の持続可能性も考慮しなければなら
ない．成人先天性心疾患患者数は2007年時点で40万
人を超えており，そのうち，中等症以上の患者数は
約13万人と推測されている7)．今後，治療成績の向
上に伴い，中等症以上の患者の割合はさらに増加
し，成人先天性心疾患診療に必要とされる人的・設
備的資源も増加してくことが予測される．日本循環
器学会が定める循環器内科専門医数が2013年4月時
点で12,830名である8)のに対し，日本小児循環器学
会が定める小児循環器専門医は2014年4月時点で
399名であり9)，大きな開きがある．さらに，小児循
環器専門医は重症患者を含む小児の診療にあたる
必要があり，成人患者の診療にあてられる資源には
限界がある．この点からも，成人先天性心疾患領域
への循環器内科の参入は今後，不可欠と言える．
　本研究の結果では，循環器内科主導型の成人先天
性心疾患専門外来は8施設で既に設置されており，
対策委員会が設置された2011年以降，3施設で新設
されていた．また，「数年以内に専門外来を設置す
る意向がある」と回答した施設も5施設あり，循環
器内科主導型の成人先天性心疾患専門外来は増加
傾向にあると言える．40万人を超える患者の受け皿
として，既存8施設と設置予定5施設という専門外来
数は十分ではないが，今後，対策委員会への参加施
設数とともに，さらなる増加が期待される．
　既存8施設の循環器内科主導型の成人先天性心疾
患専門外来の患者数は，2から800名まで幅広く分布
していた．患者数の中央値が140名，専門外来を有
する8施設中6施設の外来開設頻度が週1コマであっ
たことを考えると，既存の循環器内科主導型の専門
外来全てが，医療資源と患者を集約化した欧米にお
ける専門施設と同等の機能を果たしているとは考
えにくい．しかし，回答の得られた19施設の8割以
上が大学病院であり，過半数の施設が複雑な外科的
治療や妊娠出産管理を提供していたことから，今

後，複数の施設が専門施設として機能する可能性が
ある．専門施設での管理により成人先天性心疾患患
者の死亡率が低下するとの報告もあり10)，本邦でも
前述の循環器内科主導型の専門外来数増加ととも
に，近隣施設と連携を取りながら多くの患者をフォ
ローアップし，必要に応じて再手術や妊娠出産管
理，不整脈治療など，高度な医療を提供できる専門
施設の確立が望まれる．

2. 成人診療科への円滑な移行
　循環器内科における診療上の困難では，「成人先
天性心疾患患者の不整脈治療が難しい」「成人先天
性心疾患患者の手術適応の判断が難しい」などの病
態や治療に関する項目よりも，「成人先天性心疾患
患者の精神心理的問題への対処が難しい」「成人先
天性心疾患者の親子関係への対処が難しい」といっ
た項目で困難を感じている施設が多かった．成人先
天性心疾患患者はパニック障害や抑うつ傾向の者
が多いと言われており，また，成人期を迎えても親
が治療の意思決定を行っているケースや保護者同
伴で受診しているケースが少なくない．これら成人
診療では遭遇機会の少ない体験が循環器内科医の
診療の障壁となっていると推察できる．
　近年，欧米では小児期医療から成人期医療への移
行に際し，患者の自律心を高めていく支援を小児期
から継続的かつ計画的に行なうことが重要視され
ている11,12)．また，親子で外来を受診している患者
や自己管理が不十分な患者は，成人診療科への適切
な受診率が低いとの報告もある13)．本邦では歴史的
に成人先天性心疾患患者を小児科医が継続的に診
療してきたこともあり，患者・家族，そして医療者
も患者の自律心を高めようという意識と具体的技
術に乏しい．さらに，本邦でも成長に伴い受診を中
断している患者が存在し，その背景に自覚症状の乏
しさや医師からの不適切な説明，疾患に対する患者
の不十分な理解があることが指摘されている14)．今
後，小児科から成人先天性心疾患を専門とする診療
科への移行を想定し，患者・家族のレディネスを小
児期から高めていく必要がある．同時に，精神心理
的に問題を抱える患者や家族に対し，精神科医や臨
床心理士，看護師を含めて包括的に支援していく体
制を整備する必要がある．
　循環器内科と小児科における困難の比較では，困
難を感じている循環器内科の割合が総じて低かっ
た．この結果には，いくつかの要因が考えられる．
まず，現時点では重症者や染色体異常を有する者な
ど，管理が困難な患者の多くが小児科でフォローさ
れているため，循環器内科が困難を感じるに至って
いないことが挙げられる．また，対策委員会に参加
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する施設にはマンパワーや設備の整った大学病院
が多く，その他の総合病院や独立型小児病院など，
幅広い施設を含む小児科と比較した際，「コンサル
トできる医師の不在」「外科治療の提供」などの項
目で困難を感じづらいことも考えられる．一方で，
「成人内科的問題への対処」「入院病室の確保」など，
循環器内科のほうが小児科よりも実際に対処が容
易と推察できる項目もあり，これらは成人診療科へ
の移行のメリットと言える．循環器内科と小児科に
おける困難を比較する際には，これら様々な要因を
考慮する必要があるが，本研究の結果からは，循環
器内科医の診療上の困難は，必ずしも小児科医が考
えるほど高くないと捉えることもできよう．

3. 高い専門性を有する医師の育成
　対策委員会に参加する全施設と小児科の9割以上
が，「成人先天性心疾患に関する研修やセミナーの
実施」が必要と回答していたことから，今後，循環
器内科医を対象とした教育プログラムの充実が
必要と考える．米国では2012年，米国内科試験委
員会が成人先天性心疾患を内科の基本専門医の
Subspecialtyとして位置づけ，正式な教育プログラ
ムを作成，2015年には初の専門医試験が行われる予
定である15)．専門医制度の整備は本研究では，全要
望の中で最も少ない5割弱の循環器内科，3割強の小
児科が必要と回答しており，時期尚早の感がある．
しかし，「成人先天性心疾患診療に関する訓練施設
の充実」は8割前後の循環器内科と小児科に支持さ
れており，研修やセミナーとあわせ，成人先天性心
疾患について高い専門性を有する医師を育成する
ための施設と教育プログラムの整備は進めていか
なければならない．

4. 社会制度の整備
　2013年に日本小児科学会が提示した「小児期発症
疾患を有する患者の移行期医療に関する提言」で
は，医療体制と並んで，医療費助成制度や社会保障
制度といった社会制度が，移行期医療の問題と課題
として掲げられている16)．本研究でも8割以上の循
環器内科と小児科が「医療費補助の充実」「障害年
金制度の充実」を必要と回答していた．これまでに，
小児慢性特定疾患治療研究事業による医療費助成
の対象が20歳未満であるため，成人後は医療費負担
が増加し，治療継続に消極的になっている患者がい
ること16)，就労が困難な重症患者にとって障害年金
単独での生活は困難であること17,18)が指摘されて
いる．患者の生活を支え，適切な医療機関受診を促
すためには，成人期の医療費助成や障害認定方法の
見直し，各種制度を利用するための窓口の整備も重
要である．

限界と課題
　本研究で対象とした循環器内科の中には，成人先
天性心疾患専門外来設置に至っていない施設や，専
門外来を設置して間がなく患者数が限られている
施設，既に多くの患者の診療にあたっている施設が
含まれている．また，多くの患者を診ている施設の
中でも，小児科の診療に近い形で軽症者から重症者
まで幅広く診療している施設や，アンプラッツァー
治療など特定の治療を重点的に行っている施設な
ど，様々な診療形態を有する施設が含まれていると
推測できる．本研究では対策委員会に参加する施設
のデータが19施設と限られていたことから，これら
の施設の困難や要望をまとめて小児科との比較を
行った．今後，さらに対策委員会へ参加する施設が
増加した際には，診療実績や診療形態を考慮した分
析を行う必要がある．また，量的研究だけでなく，
既に専門外来を有する各施設がどのように担当者
となる循環器内科医を確保し，組織整備を進めたか
を事例として記述する質的研究も，これから専門外
来を立ち上げようとする施設の参考になりうる．

結  論
　循環器内科が主導する成人先天性心疾患専門外
来は増加傾向にある．今後は成人先天性心疾患に関
する研修やセミナー，教育プログラムを整備し，高
い専門性を有する医師の育成体制整備が必要であ
る．また，小児科から成人先天性心疾患を専門とす
る診療科への移行を想定し，患者・家族のレディネ
スを小児期から高めていくと同時に，精神心理面や
社会生活において問題を抱える患者や家族に対す
る包括的な支援体制を整備していく必要がある．
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Adult congenital heart disease care in cardiology departments
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Abstract
Background: This study aimed to investigate the operational status of outpatient clinics
specializing in adult congenital heart disease, as well as the difficulties and demands of
medical care for adult cardiology departments, which have accelerated their participation in
the field of adult congenital heart disease.
Method: Twenty-three adult cardiology departments participating in The Task Force for
Adult Congenital Heart Disease were asked to complete a self-answer questionnaire.
Results: Of the 19 facilities that participated in the questionnaire survey (response rate:
82.6%), 8 had specialized outpatient clinics. Of the facilities without specialized outpatient
clinics, 5 stated that they “Plan to establish a facility in the next few years.” Additionally, 9
facilities stated that “Dealing with psychological problems” and “Dealing with parent-child
relationships” were the most common difficulties in medical care, and all facilities stated that
“Psychological care by psychiatrists, clinical psychologists, and nurses” and “Training
workshops and seminars for physicians” were necessary in medical care. 
Conclusion: The number of adult cardiology congenital heart disease clinics is increasing.
Issues that will require support in the future are establishing training systems to foster
highly specialized physicians, improving readiness of patients/families toward the transition
to specialized adult departments, and supporting patients with psychosocial problems. 
34



日本成人先天性心疾患学会雑誌   第3巻   第2号   35～39 (2014年)
【症例報告】

高度大動脈弁狭窄を合併した妊婦の妊娠出産管理

原田  元1)，稲井  慶1)，清水  美妃子1)，石井  徹子1)，篠原  徳子1)，
杉山  央1)，三谷  穣2)，牧野  康男2)，中西  敏雄1)

東京女子医科大学　1)循環器小児科　2)産科母性科

要　旨

　高度大動脈弁狭窄を合併し妊娠出産まで至った症例を経験した．症例は34歳，女性．妊娠9週の
心エコーで大動脈弁通過流速4.2m/s，平均圧較差49mmHgと高度大動脈弁狭窄を認めた．妊娠経過
とともに症状の顕在化 (息切れ，立ち眩み)，心エコー所見の悪化を認め病状の増悪と判断し妊娠
19週3日に経皮的バルーン大動脈弁形成術を施行した．左室圧-上行大動脈の同時圧較差は70から
32mmHgに低下した．その後の心エコーでは弁通過流速4.2-4.5m/s，平均圧較差35-40mmHgで経
過し心不全増悪を認めず妊娠継続可能であった．妊娠32週より再度症状の悪化 (咳) を認め妊娠34週
3日に帝王切開術を施行し，術後は母児ともに合併症なく経過した．母体は出産6ヵ月後に大動脈弁
置換術を施行した．高度大動脈弁狭窄を合併した妊娠で症状の顕在化を認め，侵襲的治療が必要な
状況おいて経皮的バルーン大動脈弁拡張術は妊娠継続するための姑息手術として有効であった．

キーワード：severe aortic stenosis, pregnancy, balloon aortic valvuloplasty

はじめに
　大動脈弁狭窄 (AS) は妊娠出産のハイリスクであ
り，程度によっては妊娠は禁忌で，疾患治療後に妊
娠することが安全であると考えられている．高度大
動脈弁狭窄を合併し妊娠した症例に対し，経皮的バ
ルーン大動脈弁形成術 (percutaneous transcatheter
aortic valvuloplasty: PTAV) を施行し合併症なく
妊娠継続，出産が可能であった症例を経験したので
報告する．

症  例
症例：34歳女性．
既往歴，家族歴：特記すべきものなし．
現病歴：生下時より心雑音を認めていたが原因は特
定されていなかった．31歳時の健診で心雑音を指摘
されASと診断，妊娠許可されていた (詳細不明)．
34歳時に不妊治療の末妊娠し，妊娠9週で前医を受
診．心エコーでは大動脈弁の弁通過流速4.2m/s，平
均圧較差49mmHgと高度ASを認め妊娠継続困難と
判断された．妊娠継続の希望強く妊娠13週で当院を
紹介受診した．心エコーでは大動脈弁の弁通過流速
4.6m/s，平均圧較差45mmHgと増悪は認めなかっ
た．妊娠継続の可否に関して循環器小児科，産科，
麻酔科と合同カンファレンスを行った．挙児希望が
強く，また不妊治療による妊娠でもあるため，今回
の妊娠を可能なかぎり続ける方針となり，母児に起

こり得る合併症を十分に説明した上で妊娠継続と
した．妊娠17週より息切れや立ちくらみの症状を認
め産科病棟に入院した． 
入院時現症：身長164cm，体重48kg，心拍数95回/

分，血圧81/56mmHg，胸部聴診にて右頸部に放散
する収縮期駆出性雑音Levine III/VIを認めた．
入院時検査所見：
(1) 胸部X線写真 (Figure 1)：心胸郭比42%，肺うっ
血なし．

Figure 1　Chest X-ray
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(2) 心電図 (Figure 2)：洞調律，III/aVFでT波の平坦
～陰転化を認めた．
(3) 心臓超音波：大動脈弁の弁通過流速4.9m/s，最
大圧較差103mmHg，平均圧較差58mmHgと高度
ASを認めた．大動脈弁は二尖弁で右冠尖と左冠尖が
癒合しており弁尖肥厚，ドーミングを認めた．左室
収縮能は保たれ左室拡張末期径 4.3cm，左室収縮末
期径 2.9cm，左室内径短縮率 0.33であった．上行大
動脈径 29.0mm，左室後壁厚10.4mm，大動脈弁逆
流は認めなかった．
　入院後経過 (Figure 3)：症状の顕在化と心臓エ
コー所見の悪化よりAS増悪と判断した．2回目の合
同カンファレンスが開催された．カテーテル検査に
てAS重症度の正確な評価，必要に応じてカテーテル
治療を行い，その結果で妊娠継続するか判断する方
針とした．妊娠19週2日心臓カテーテル検査を施行

Figure 2　ECG

した．左室圧165mmHg，上行大動脈圧95mmHg，
同時圧較差70mmHg，弁口面積係数0.54cm2/m2と
高度ASを認めた．経皮的バルーン大動脈弁形成術を
施行 (右室ペーシング180bpm下に大動脈弁輪径
18.8mmに対しZ-Med (NuMED) 16mmで拡張後，
18mmで拡張) し左室圧130mmHg，上行大動脈圧
98mmHg，同時圧較差 32mmHg，弁口面積係数
0.82 cm2/m2に改善した．大動脈弁逆流は軽度認め
た．術後は循環器病棟で管理したが経過良好のため
術後4日目に産科病棟に転棟した．3回目の合同カン
ファレンスの結果，ASはカテーテル治療により重
症から中等症に改善したため妊娠継続する，今後増
悪した場合は妊娠30週未満であれば再度カテーテ
ル治療を行い，32週以降であれば分娩を考慮する方
針とした．妊娠21週に希望により1泊外泊をした．そ
の後，BNPは一過性に上昇 (105pg/ml) したため，
入院安静 (ベッド上安静，外泊禁止，シャワー浴は
本人の体調と相談し行った) を継続し改善した．症
状増悪は認めず，また弁通過流速4.2-4.5m/s，平均
圧較差35-40mmHgで経過し心エコー所見の進行性
の増悪は認めなかったため外泊により身体的活動
負荷が増したことがBNP上昇の原因と思われた．
妊娠31週，4回目の合同カンファレンスを行い分娩
時期は陣痛発来を懸念し妊娠35週に決定した．妊娠
32週より咳症状を認めた．BNPは31.3pg/mlと軽度
上昇のみであった．心エコーでは弁通過流速4.7m/s，
平均圧較差45mmHgと増悪認めたため，予定を早め
妊娠34週3日帝王切開術施行した．麻酔は脊椎硬膜外
麻酔を使用した．児は出生体重2161g (appropriate
for date infant)，アプガースコア6点/7点でNICUに
入院した．産後7日目に軽度浮腫，BNP110pg/mlと
上昇認めたが心エコーではAS増悪なく，安静のみ
で軽快，出産15日後に退院した．術後の疼痛管理は
硬膜外麻酔を使用し術後3日目に抜去した．母親の
安静を図るため授乳は初乳のみ許可し，以降は授乳
禁止とした．胸のはりは，搾乳やドーパミン受容体
刺激薬を使用しコントロールした．出産2ヵ月後の心
エコーでは弁通過流速3.9m/s，平均圧較差34mm Hg
で中等度～高度ASであったが，労作時息切れ，胸痛
(時々胸がキュッと締めつけられる) 症状 (BNP18.6
pg/ml) を認めるため手術適応と考えた．出産6ヵ月
後，大動脈弁置換術 (SJM19mm) 施行し術後経過は
良好である (Figure 4)． 

考  察
　高度ASを合併した妊娠は母児ともにハイリスク
である．Ariasらの1978年の報告では，23人のAS合
併妊娠 38 例において死亡率は母体 17.4%，胎児
31.6%と予後不良である1)．Silversidesらの2003年
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Figure 3　Clinical course

PTAV= percutaneous transcatheter aortic valvuloplasty, AVR=aortic valve replacement

Figure 4　Surgical view of the aortic valv

Bicuspid aortic valve. Fusion left and right cusp. Anterior commissure fused and thick calcified node. 

LCC=left coronary cusp. RCC=right coronary cusp. NCC=non coronary cusp.

RRCC  

LLCC  NNCC  

Calcified Calcified nodenode 

Calcified node 
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の報告では，39人のAS合併妊娠49例 (心エコーでの
最大弁圧較差の平均値54mmHg) では母体の心合併
症は10%であり2)，またS-Cらの2008年の報告では，
35人のAS合併妊娠53例 (心エコーでの最大弁圧較
差の平均値44mmHg) では母体の心合併症は9.4%，
産科合併症は22.6%であり，児合併症は24.5%3)とあ
る．いずれの報告も母体・胎児死亡は認めていない．
母体の心合併症はうっ血性心不全と心房頻拍，産科
合併症は妊娠高血圧症，早産，SGA児の報告があり
注意が必要である．本症例において，心エコーでの
最大弁圧較差70mmHg/平均圧較差45mmHgは過
去の報告例と比べて高い．大動脈弁平均圧較差>40-

50mmHgでは妊娠は禁忌疾患/病態に該当し，本症
例は人工妊娠中絶が勧められ，大動脈弁置換術また
はPTAVにより，AS解除後に妊娠することが推奨さ
れる症例となる4)，しかしながら強い挙児希望があ
り，妊娠13週の時点では心不全の継続的な悪化を認
めなかったことから妊娠継続とした．
　妊娠17週で症状を認め，心エコー所見の増悪を認
めたため侵襲的治療に踏み切った．介入方法として
は手術とカテーテル治療の2種類が考えられる．心
疾患合併妊娠中の人工心肺を使用した手術では母
体は死亡率3～15%，胎児は死亡率16～33%と高く，
特に緊急手術の場合は予後不良と報告されている
5)，高度AS合併妊婦に対するカテーテル治療は1988
年に最初の報告があり6)，以後症例報告が散見され
る．PTAVにより圧較差は減少し，胎児が生存可能
な妊娠週数まで妊娠を継続し出産まで至っている．
またPTAVは合併症なく施行でき母体・胎児死亡は
認めなかったとされる (Table 1) 7-14)．これらを踏ま
えて本症例ではPTAVを選択した．カテーテル治療
の時期は，胎児の器官形成時期を経過した後の，妊

娠18週以降に行われることが望ましいとされる4)．
本症例では妊娠17週頃より症状を認め，心エコー所
見の悪化を認め妊娠継続するには治療介入が必要
であったため，妊娠19週でPTAVを施行した．
　放射線被爆が胎児に与える影響は胎児奇形，発
癌，遺伝子への影響が問題になる．胎児に与える影
響は確定的影響では50mGy以下で障害はないと
され，確率的影響では発癌は100mGy，遺伝子障害
は10mGyでリスクとされる15)．Ghelani SJらの
2014年の報告では15歳以上のPTAVにおいて使用
した放射線量 (Total air kerma) は平均882mGy
16)，今回施行したPTAVで使用した放射線量129m
Gyであった．PTAV中の放射線量は母体皮膚表面で
測定したものであるため胎児に与える影響は不明
であるが，軽視できるものではなく，カテーテル治
療が母児に与えるベネフィットとリスクを考慮し
治療法を選択する必要がある ．
　分娩・出産時は不安，痛み，子宮収縮により血行
動態が大きく影響を受ける．酸素消費量は3倍に増
加するとともに，過換気による胎盤血流減少，また
は低換気による経皮的酸素飽和度の低下を認める．
陣痛 (子宮収縮) ごとにおよそ200～400mlの子宮胎
盤の血液が体循環へと移行し，それにより心拍出量
は最大で2.7ml/分増加する．重症ASでは分娩・出産
時の必要な心拍出量増加を達成できない可能性が
高く，分娩時期は陣痛発来前の35週とし，分娩様式
は脊椎硬膜外麻酔を使用した帝王切開術とした．
　症状を認め，侵襲的治療が必要なAS合併妊娠に
おいて，PTAVは妊娠継続するための姑息的介入と
して有効であった．妊娠継続の可否，侵襲的治療の
介入，分娩時期を決める際は他科医師および関係す
るメディカルスタッフと合同カンファレンスを行

Table 1

Reported cases of balloon aortic valvotomy in pregnancy. Peak Gradient shows pressure before and after balloon 
aortic valvotomy.
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い治療方針を決定していくことが重要であると考
えられた．重症の心疾患合併妊娠の管理は複数科に
よる各専門医療を行えることに加え，診療科間の連
携によるチーム医療を行える施設での管理が望ま
しい．
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Management of Pregnancy and Delivery in a Patient 
with Severe Aortic Stenosis

Gen Harada1), Kei Inai1), Mikiko Shimizu1), Tetuko Ishii1), Tokuko Shinohara1), 
Hisashi Sugiyama1), Mamoru Mitani2), Yasuo Makino2), Toshio Nakanishi1)

1)Department of Pediatric Cardiology, 2)Department of Obstetrics, 
Tokyo Women’s Medical University

Abstract
We experienced the case of a 32-year-old woman with severe aortic stenosis during

pregnancy. Her echocardiogram at 9 weeks’ gestation showed a peak velocity across the valve
of 4.6 m/s and a mean pressure gradient of 45 mmHg. She then developed progressive heart
failure symptoms, and echocardiographic examination showed a peak velocity and mean
valve gradient of 4.9 m/s and 58 mmHg, respectively, which required intervention. Balloon
aortic valvuloplasty was performed at 19 weeks’ gestation. The peak aortic valve gradient
decreased from 70 to 32 mmHg. It was considered that she could continue pregnancy without
events and with good fetal growth. However, she redeveloped heart failure at 32 weeks’
gestation and cesarean delivery was performed at 34 weeks’ gestation. She and her baby
were well after delivery, with no complications. Six months later, she underwent surgical
valve replacement. Balloon valvuloplasty is a palliative procedure in a pregnant woman with
severe aortic stenosis, as an intervention for progressive heart failure that allows the
continuance of pregnancy.
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編集後記

　6月と10月の本学会主催のセミナーには多数のご参加をいただきまして誠にありがとうございました．6月

は例年より演題をさらに充実させて，2会場並行で開催させていただきました．10月は初めての福岡での開

催でしたが，非常に充実した内容で，関係者の皆様のご尽力にあつく御礼申し上げます．

　さて，本年の学術活動のしめくくりとして，2014年の第2号をお届けいたします．本年度からオンライン

投稿システムが始まりました．日本語，英語どちらでも投稿は可能となっております．とはいえいまだ投稿

数は十分ではなく，会員の先生方には是非積極的なご投稿をお願いしたいと存じます．同時に査読もオンラ

インで開始しましたが，こちらに関しましては，査読の労を賜りました先生方に深く感謝させていただきま

す．迅速かつ適切な査読で，今年も無事発刊の運びとなりました．

　Invited reviewとして，大内先生，村上先生，宮崎先生に本年のセミナーでご講演いただいた演題を執筆

していただきました．落合先生の原著論文，原田先生の症例報告はいずれも貴重な情報を提供するものと思っ

ておりますので，ご精読ください．

　成人先天性心疾患分野での学術活動において重要な役割を担う雑誌を目指してまいりたいと思います．会

員の皆様方におかれましては，今後ともご支援，ご指導のほどよろしくお願い申し上げます．

(稲井  慶)
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