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【総説】

マルチモダリティ時代の成人先天性心疾患の画像診断

川松  直人，椎名  由美
聖路加国際病院  心血管センター  循環器内科
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　現在，成人期に達した先天性心疾患患者数は先天
性心疾患患児数を上回っており，今後もさらに増加
していくことは明らかである1)．早期に再手術を主
とした治療介入を要する症例も少なくないが2)，そ
の中で画像診断が果たす役割は非常に大きい．従来
から用いられてきた心エコー図に加えて特に心臓
MRIおよびCTの発展は目を見張るものがあるが，
いずれも万能なものではなくそれぞ れの画像診断
の特徴 (表1，図1) を理解したうえでの選択・併用が
必要不可欠である．今回，成人先天性心疾患診療に
おける画像診断モダリティとして心エコー図，心臓
MRI，心臓CTについて概説する．

I. 心エコー図法
　先天性心疾患では心臓が胸骨裏に存在する症例
も多く，充分な評価が困難なことがある．しかしな
がら簡便性と機動性が高いため，救急外来や集中治
療室での検査も可能であることは先天性心疾患症
例においても変わらず支持される点である．多くの
先天性心疾患患者において右心機能がその予後や
QOLを大きく左右し，治療介入のきっかけとなる場
合が多い3)．下記に心エコー図を用いた代表的な右
心機能評価法を挙げる．いずれも一般成人診療では
検討がされている (表2) ものの，先天性心疾患患者
ではまだ不十分な点が多く正常値の範囲も確立し
ているとは言い難い．

① Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion
（TAPSE）：三尖弁輪部収縮期移動距離
　心尖部四腔像を描出し，M-mode法で右室自由壁
側の三尖弁輪の長軸方向移動距離を計測する4)もの
である．主に右室の長軸方向の収縮機能を反映して
いる．一般成人での計測値でTAPSE<15mmが右室
機能障害を示唆するとされているが4)，先天性心疾

患全般においてもそのカットオフ値を用いて良い
ものかどうかについては今後検討が必要である5)．

② RV Fractional area change（RVFAC）
　右室断面積の収縮末期と拡張末期の変化率を以
て右室収縮能を表す指標である．RVFAC = {(拡張末
期右室断面積)-(収縮末期右室断面積)}/(拡張末期右
室断面積) x100 (%)．一般成人の正常値は35%以上
と報告されている6)．

③S’
　組織ドプラ法を用いることで局所心筋の移動速
度を計測することができる．これを同様に心尖部四
腔像自由壁側三尖弁輪部に関心部位を設定し，収縮
期に得られる陽性方向の最高血流速度がS’である．
これまで8.8～11cm/sをカットオフ値として報告さ
れている7-9)．

④ RV Myocardial Performance Index
（RVMPI，Tei index）
　収縮機能のみでなく拡張機能も含めた心室とし
ての機能を表すもので (等容収縮時間+等容弛緩時
間)/駆出時間で求める．等容時間が長いほどRVMPI

は高値となり，心室機能が低下していることを示
す．これは先天性心疾患症例でもその有用性が報告
されている10)．このRVMPIには2通りの測定方法が
報告されており，従来の左室のTei Indexと同様，右
室流入路にPulse Wave Doppler法を用いて求める
方法と，右室自由壁側三尖弁輪を関心領域として組
織ドプラ法を用いて求める方法とがある．これらは
互いに良い相関を示すことが報告されており，また
ともに右室機能評価に有用である11)．

⑤ Speckle tracking法による右室心筋strain
　Strainは関心領域の局所心筋が心周期において変
形する割合をpercentageで定量化した，主に心収縮
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表1　先天性心疾患における各モダリティの比較

図1　ACHD診療における画像診断フロー

表2　右室機能評価指標と異常値（文献4.より改編）

に関連する指標のひとつである．Speckle tracking

法から求めたpeak systolic strainはejection fraction

では明らかとならない，さらに微小な心筋障害を描
出し得ること12)や，心不全患者の予後予測にも有用
であることが報告されている13)．右室のSpeckle

tracking法も多数報告されているが，現時点では右
室専用のSpeckle trackingシステムを使用している

のではなく，左室で用いているものをそのまま右室
に応用する場合が多い． 右室心筋strainの評価につい
ては右室腔を囲むようにtraceするのではなく， 心室
中隔部分を除いた自由壁のみで検討する方が，より
右室機能を反映しやすいとの報告もされている14)．
　各分節の局所心筋運動を継時的に表現できるこ
とがSpeckle tracking法の最大の特徴である．これ

心エコー図 心臓MRI CT 核医学

簡便さ 　++++　 　++　
心電図非同期+++

心電図同期++
　++　

機動性 　++++　 　-　 　-　 　-　

被ばく 　-　 　-　 　++++　 　++++　

金属アーチファクト 　+　 　+++　 　+　 　-　

空間分解能 　<1mm　 1～2mm <1mm 5～10mm

時間分解能 　20ms　 　30ms　 　60ms　 核種による

心内構造の把握 　++++　 　++++　
心電図非同期++

心電図同期+++
　-　

心外構造物 　++　 　++++　 　++++　 　-　

右室機能の定量評価 　+　 　++++　
心電図非同期++

心電図同期++++
　++　

拡張能の評価 　+++　 　++　 　-　 　-　

大動脈/肺動脈血流の定量化 　+　 　++++　 　-　 　-　

弁逆流の定量化 　+++　 　++++　 　-　 　-　

圧格差の評価 　++++　 　+　 　-　 　-　

心筋評価 　+　 　++++　 　+　 　++++　

　Stress imaging　 　++++　 　+++　 　-　 　++++　

冠動脈の描出 　+　 　++　 　++++　 　-　

 

測定項目 異常値

心室径・面積

　右室基部径 >42mm

　右室中部径 >35mm

　右室長軸径 >86mm

　右室拡張末期面積 >25cm2

　右室収縮末期面積 >14cm2

収縮機能

　TAPSE <15 mm

　S’ <10cm/s

　MPI (パルスドプラ法) >0.40

　MPI (組織ドプラ法) >0.55

　Fractional area change <35%
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を利用して両室のpeak systolic strainのタイミン
グから心室内および心室間の非同期を表現する方
法も試みられている．Mueller Mらはこれをファ
ロー四徴症例で検討し，健常対照例群よりもファ
ロー四徴症例群で有意に心室間非同期および心室内
非同期が大きく，またこれらが右心圧負荷および容
量拡大と相関していることを示している15)．Speckle

tracking法はそのframe rateが50～60Hzと限られて
いること，機種により測定値が異なることなど，そ
もそもの原理としての改善が期待されるべき点も残
されている．しかしながらこのモダリティの登場に
よりこれまで充分に表現することが困難であった局
所心筋運動が解析可能となり，新たな知見が広まっ
ている．
　さらに先天性心疾患におけるventriculo-ventricular

interactionの概念について述べる．Kempnyらは
ファロー四徴症患者におけるlongitudinal strainを
両心室でそれぞれ解析し，LV peak systolic strain

とRV peak systolic strainに有意な相関があること
を報告した16)．これによりこれまで報告されていた
ファロー四徴症例における左室機能と右室機能の
相互関係 (ventriculo-ventricular interaction) は
心筋自体の運動が大きく関わっていることを証明
している．また同グループは完全大血管転位症例
(TGA) および修正大血管転位症例 (ccTGA) につい
ても同様の検討を行い，これまでファロー四徴症の
特徴であると考えられていたventriculo-ventricular

interactionが他の先天性心疾患にも存在し，特に肺
動脈狭窄を伴うccTGA症例により強いventriculo-

ventricular interactionが存在することを示した17)．
加えて，RV global longitudinal strainがMRIで求
めたRVEFと同様に予後を予測するモダリティとな
り得る事も報告されている．

⑥ Vector flow mapping
　血行力学的指標を算出し，心臓血管内の血流をベ
クトルで表示する技術であるが，これにもspeckle

tracking法が応用されている．現在使用できる機器
はごく限られているが，血流を可視化することで自
由な方向での血流計測が可能である．これにより
wall share stressの解析や，また血流energy lossの
検討にも利用される．これらの知見が蓄積されるこ
とで複雑心奇形の術前評価や治療方針決定，術後の
心機能予測など応用が期待される．

⑦ 3次元心エコー図より求めたRVEF
　他の右室評価項目と異なり，従来の機器に加えて
新たなソフトウェアやエコープローベが必要とな
る．3次元心エコー図法を用いることで一般成人の
みならず先天性心疾患においても信頼性の高い

RVEFを算出できると報告されている18,19)．一般
成人ではRVEF 44～69%が正常範囲であると考え
られているが8)，やはり成人先天性心疾患について
はそのカットオフ値について検討が必要である．さ
らに前述したspeckle tracking法もこの技術と組み
合わせて3D-speckle tracking法が報告されている
(図2)  20)．

II. 心臓MRI

　先天性心疾患にておいて成人患者の増加に伴い，
心臓MRIの需要は著明に増加している21,22)．体型に
関係なく再現性の良い画像描出が出来ることが最
大の魅力である (図3)．非造影にて撮影出来る一方，
数十分の検査時間を要するため，幼児例やmental

retardationの成人症例において施行が困難なこと
がある．先天性心疾患の心臓MRIにおいては解剖の
把握と血流量および血流速度の評価，また治療介入
の大きな根拠のひとつともなる各心腔容量の測定
が非常に重要である．

① 解剖の把握
　心臓MRI施行時のroutineで撮像すべき像につい
てはEuropean heart journalの推奨するMRI像の
一覧を参考にするとよい23)．Cine MRIは心血管構
造と心機能の把握に非常に有用なモダリティであ
り，空間分解能はCTには劣るものの造影剤を用い
ずに画像を描出できる．もちろんMRI非対応デバイ
スの使用など制限がある際にはCTや超音波での評
価を選択しなければならない．また不整脈患者では
画像構築がpoorとなり易い．しかしそれでも放射線
被爆を含む若年患者への身体的侵襲がないことか
ら，1年～数年に1度の経過観察や心疾患合併妊婦症
例には非常に有用であるといえる．

② 血流量および血流速度の測定
　解析に必要な断面の画像を描出しphase contrast

図2　右室の3D speckle tracking image.

（文献20.より引用　一部改変）
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図3　心臓MRI

法を用いることで任意の断面の血流を求めること
ができる．上行大動脈での血流量を求めることで心
拍出量が得られ，左右シャントが存在する疾患
においてはさらに肺動脈主幹部の血流量を求める
ことで肺動脈弁通過血流量/大動脈弁通過血流量
(Qp/Qs) を求めることができる．これは心臓カテー
テル検査で求めるQp/Qsおよびシャント量と良い相
関を示すことが報告されている24)．欠点としては
Velocity encoding (VENC) の設定や撮像断面の設
定にlearning curveが存在すること，CTとは異なり
画像の再構築ができないためretrospectiveに任意
の断面の血流測定ができないことなどがあげられ
る．心エコー図と比較して時間分解能が悪いことが
大きな原因であるが，最高血流速度を過小評価し易
い点にも注意が必要である．また血流計測に関して
は，若年者の上行大動脈のように上下にダイナミッ
クに動き，過収縮する血管の場合には誤差が生じる
と言われている．計測上の逆流率が過大/過小評価で
あることも時々あり，臨床所見に十分に照らし合わ
せ，数字が独り歩きしないようにする必要がある．
　心臓の血流のみならず，左右肺動脈の血流測定に
非常に有用であることも先天性心疾患の画像診断
において強調すべき点である．シンチグラフィーと
異なり，下肢より造影を注入せずとも左右肺動脈の
血流量を測定することができるため25)，特にフォン
タン循環において役立つモダリティである．グレン
術後・大動脈縮窄症等においても狭窄の程度のみな
らず側副血行路の血流量を測定することも可能で
ある26)．
　さらにここ数年は研究ベースで4D flow imaging

の撮影が行われるようになってきている．従来の
2D flow MRIはある方向のフローをメインとして血
流速度 (velocity) 計測を行っており，心エコーと比
較し血流速度が過小評価されることが欠点であ
る．これを克服した，新技術4D flow MRIは心臓以
外の臓器血流評価はすでに行われつつある．医療
工学の4D画像の再構築の技術を用いることで，
個々の症例における大血管のvorticity (渦巻き) や
helicity (らせん)，eccentricityが評価出来る27,28)．
特にaortopathyが問題となるような疾患群 (大動脈
二尖弁等) において，近年多くの報告がされている
29,30)．もともと組織学的に上行大動脈中膜の危弱性
が存在することが知られているが，さらにvorticity

(渦巻き) やhelicity (らせん)，eccentricity等血流の
異常が加わると物理的に大動脈拡大が助長される．
また，これらの異常血流によりTGF-βやMMP等
aortopathyに関与すると考えられている遺伝子発
現がさらに促される等の仮説も報告されており29)，
今後発展する分野の一つである．

③ 心腔容積の測定
　心腔容積や血流の測定は一連の解析として専用
ソフトウェアを用いて行われる．国内の主流のソフ
トウェアは3社 (ZAIO，AZE，エントーレス) であ
るが，海外で主流のソフトウェアと異なり，いずれ
も全心周期における肺動脈弁/三尖弁位置の把握の
ためのトラッキング機能はないことを知っておく
必要がある．そのため，右室計測の際には肺動脈弁
/三尖弁の位置が把握しやすいTransaxial像が望ま
しいとされている．特にエブスタイン病等，弁の付
着部異常を有する疾患の場合には必ずTransaxial

 

 

シネMRI Whole heart imaging 造影MRA
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にて計測するよう推奨されている31)．拡張期末期あ
るいは収縮期末期に時相を合わせて等間隔にスラ
イスされた断面像における心内膜面をトレースし，
これを各断面で心尖部から心基部まで繰り返して
それぞれで得られた断面積を積分することで容積
を求めることができるが，心内膜のトレースにも
ラーニングカーブがある．オートトレース機能の付
いたソフトウェアもあるが，オートトレースでは特
に右室容積を過小評価する傾向にあるため，マニュ
アルトレースが望ましい．心臓MRIは右室容積/EF

計測のゴールドスタンダードとされており，例えば
ファロー四徴症の再手術適応基準の1つとして，重
症肺動脈弁逆流に加えて心臓MRIによる拡張末期
容量 >170mL/m2が挙げられている32)．

④ その他のシークエンス：Tagging，心筋遅延造影，
T1 mapping

　Tagging MRI (タギングMRI) はmyocardial

deformationを描出する目的にて20年以上前より行
われているシークエンスである．通常のシネMRIに
追加して別のシークエンスで撮影しなければなら
いない点が難点であり，近年は心エコーストレイン
法の方が盛んに行われている．MRIでもシネMRI

画像を用いたfeature trackingという方法を用いる
ことも可能であるが，フレームレートの観点から心
エコーストレイン法の方がより正確である．無症状
のファロー四徴症であっても左室・右室局所の
myocardial deformationは正常とは明らかに異な
り，またセンニング手術後の体心室右室のtorsionも
特異的であることが報告されており，EFのみでは
評価できないmyocardial deformationは一つの注
目点である33,34)．心筋遅延造影late gadolinium

enhancement：LGEは心筋の線維化の程度を評価
する方法として汎用されている．2005年前後にファ
ロー四徴症の右室流出路の遅延造影の報告が数多
くあり35) ，薄い心筋の右室であってもLGEが確認
されたとの報告が数多く認められるが，日本国内の
症例では散見される程度である．その理由としては
①欧米では大きく数センチにわたり右室流出路に
切開線を入れるため，瘢痕化しやすいこと  ②LGE

は心筋のみならず大きなTransannular patchを見
ている可能性があることなどが理由として挙げら
れる．いずれにせよ，明らかに心機能が低下してい
てもLGEを認めない症例が圧倒的に多く，近年では
LGEは心筋ダメージのごく一部を見ているに過ぎ
ないと考えられている．心筋障害を描出する新技術
としてT1mapping/T2mappingが近年研究ベース
で行われているが36,37)，未だにシークエンスさえ
も統一されていない現状である．成人先天性心疾患

症例においてもT1mapping陽性例の報告は散見さ
れるが36)，今後発展する技術の一つと考えられて
いる．

III. 心臓CT

　CTは空間分解能が非常に高く，詳細な心血管構造
把握における優位性については現在用いられてい
る他のどのモダリティよりも大きい (図4)．また検
査時間も短く済むという特徴がある．CTは石灰化の
描出にも有用で，川崎病成人症例の石灰化した冠動
脈のみならず，Rastelli導管の石灰化・高齢者の動
脈管開存症例における石灰化の程度の把握等にも
有用である．しかしながら被ばくの問題，そして造
影剤使用に伴う腎機能への影響については常に配
慮が必要であり，特に若年者が多い成人先天性心疾
患診療においては検査施行を最小限に留めるよう
特に注意すべきである．例えば同量の放射線を被ば
くしたと仮定すると，40歳の成人と比較し小児への
影響 (肺癌発症のリスク) は4-5倍とされている38)．
さらに99mTcsestamibiを用いた心筋核医学シンチ
グラフィー (SPECT) は，小児においてCTの2倍の
被ばくとされており39)，モダリティ選択の重要性は
明らかである．CTの良さはMRI非対応のペース
メーカー症例や冠動脈走行異常合併症例において
特に強調されよう．撮影条件の工夫 (低管電流・低
管電圧等) も必要である．撮影に関しても工夫が必
要である．成人先天性心疾患における心臓CTでは右
心系や側副血行路，シャントの有無などの把握を目
的とすることが多いため，造影剤投与部位 (左上肢
からか右上肢からか，あるいは下肢からか) と撮像

図4　心臓CTによる側副血行路描出
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のタイミング，撮像範囲の決定が良好な画像描出の
最重要事項である．冠動脈造影同様に上行大動脈に
ROIを置く撮影タイミングでは右室の造影が抜けて
しまい，綺麗な右心の描出はできない．また，右左
シャントのある症例・単心室症例等では上行大動脈
にROIを置いた場合には非常に早いタイミングで上
行大動脈に造影剤が到達するために，心室が充分に
染まりきらないうちに撮影が開始されてしまう．
ゆっくりした速度 (1～3ml/s) で多めの造影剤を比
較的長時間流し続け，全体が染まったタイミングで
撮影する方法は一つの解決策である．その場合，全
体がまんべんなく染まるために，バッフルリーク等
の描出は困難である．造影剤がどの時点で関心領域
に現れるか予想しきれない症例では造影剤の染ま
り具合を観察しながらマニュアル撮影を行うのも
一つの手である．構造のだけであれば必ずしも心電
図同期である必要はないが，小血管等の径が多少過
大評価される傾向にある．

　マルチモダリティ時代の先天性心疾患の画像診
断は，1つのモダリティのみで判断することなく，
各モダリティの特徴を熟知しそれらを使い分けな
がら行われるべきであることは言うまでもない．
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Multimodality imaging in adults with congenital heart disease

Naoto Kawamatsu, Yumi Shiina
Cardiovascular center, St.Luke’s International Hospital

Abstract

The number of adults with congenital heart disease has been dramatically increasing.
Comprehensive assessments using with non-invasive, multi-modality imaging investigations
including echocardiography, compute tomography and magnetic resonance imaging are
obviously important in adults with congenital heart disease. There are advantages and
disadvantages in each modality, therefore the appropriate combination of these modalities is
required for the optimal assessments in this challenging population.


