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左室‒肺動脈導管再建術後に三尖弁閉鎖不全が増悪した 
修正大血管転位の一成人例
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要 旨

成人期の先天性修正大血管転位（ccTGA）において，体心室である解剖学的右室（aRV）機
能と三尖弁閉鎖不全（TR）が予後を左右する重要な因子である．左室流出路狭窄の解除後に
aRV機能不全と TR増悪をきたした成人例を経験した．症例は53歳女性で，診断は内臓逆位，
ccTGA, 心室中隔欠損，肺動脈弁下狭窄，心房中隔欠損．17歳時に左室‒肺動脈心外導管を用い
た機能的修復術が施行された．52歳時に歯科治療を契機に感染性心内膜炎に罹患した．抗菌薬
治療で感染がコントロールされた後，心外導管置換術を施行した．感染は治癒したが，術後に
aRV機能不全と TR増悪をきたし，著明な肺うっ血を認めた．その病態は，左室流出路狭窄解除
後に，左室／右室圧比が低下した結果，aRVが球状変化し，TRが増悪し，さらに aRV機能不
全を惹起したと考えられる．ccTGAの左室‒肺動脈心外導管を用いた機能的修復術の際には，特
に心室間相互関係が変化することで術後に aRV機能不全と TR増悪をきたすことが危惧される
症例には，肺動脈絞扼術などの左室／右室圧比を低下させない術式の追加を十分に検討し，必要
に応じて実践することが肝要である．

キーワード： 先天性修正大血管転位，機能的修復術，左室流出路狭窄，三尖弁閉鎖不全，心室間
相互関係

I．背景
先天性修正大血管転位（congenitally corrected trans-

position of the great arteries: ccTGA）は，右房に結
合する解剖学的左室（aLV）から肺動脈（PA）が，
左房に結合する解剖学的右室（aRV）から大動脈が
起始する心房‒心室および心室‒大血管の結合が不一
致となる稀な先天性心疾患である1）．胎児期に診断
された ccTGA症例の78.5%に心室中隔欠損（VSD）
（68%），左室流出路狭窄（26%），三尖弁形態異常
（19%）などの心内合併症を，11.3%に房室ブロック
を伴い2），その外科治療は解剖学的修復術（anatomi-
cal repair），機能的修復術（physiological/functional 
repair），および Fontan型手術に大別される3）．それ
ぞれの手術法には遠隔期に特有の合併症があり，成人
期における長期的な管理および治療戦略は依然として
課題である．解剖学的な形態，心内合併疾患の有無，
若年期に施行された手術法により血行動態は多様であ
るため，個々の症例に応じた治療戦略が必要である4）．
若年期に心外導管を用いた機能的修復術を施行した

ccTGAの成人症例において，術後遠隔期に感染性心
内膜炎（IE）を発症し，心外導管置換術を施行した．

しかし，術後に右室機能不全と三尖弁閉鎖不全（TR）
が増悪し，著明な肺うっ血を認めた．その病態は，左
室流出路狭窄の解除により両心室間の圧バランスが崩
れたことに起因していた．本症例の臨床経過から，
ccTGAにおける心室間の圧比が aRV形態／機能，
TRへ与える影響について考察する．

II．症例
53歳，女性．
【主訴】発熱
【基礎心疾患】区分診断 ｛I, D, D｝，内臓逆位，

ccTGA，VSD，肺動脈弁下狭窄（SubPS），心房中隔
欠損（ASD）（Fig. 1A）．
【家族歴】特記事項なし．
【既往歴／手術歴】17歳時に機能的修復術（Conven-

tional Rastelli手術）．
【生活／社会歴】既婚．未経産．喫煙：10本／日，

10年間．機会飲酒．
【現病歴】出生直後よりチアノーゼを認め，内臓逆
位，ccTGA, VSD, SubPS, ASDと診断された．1970
年代の沖縄県では外科治療が困難であったため経過観
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察された．15歳時に父親の転勤に伴い県外の大学病
院へ転院した．手術適応があると判断され，17歳時
に機能的修復術（VSD閉鎖，ASD閉鎖，および左室
流出路形成：22 mmハンコック弁付き人工血管を用
いた aLV-PA導管吻合）が施行された．術後はチア
ノーゼが消失し，自覚症状も消失したため，20歳時
に定期外来受診を自己中断した．その後日常生活にお
いて易疲労感などの症状はなかった．

52歳時に歯科治療後に持続する発熱および倦怠感
を自覚し，近院を受診した．歯科治療時に抗菌薬投
与は行われておらず，原因精査の結果，血液培養3
セットから Streptococcus sanguisが検出された．ま
た心腔内エコーで心外導管に疣腫を認めたことから，
Duke診断基準における大基準2項目を満たし，IEと
診断された．入院後，抗菌薬治療が開始されたが，心
外導管置換術が必要となる可能性が高いと判断され，
当院へ転院となった．
【入院時現症】身長156.5 cm，体重43.7 kg, BSA 

1.40 m2，体温36.9°C，血圧95/60 mmHg，心拍数92
回／分，呼吸数18回／分，経皮的酸素飽和度98%
（室内気）．意識は清明で，眼球結膜の出血なし．心

音は整，I音正常，単一 II音，胸骨左縁第2肋間に
Levine IV/VI度の駆出性収縮期雑音を聴取した．呼
吸音は清で，左右差なし．肝脾腫なし．爪下線状出
血，Janeway発疹，および Osler結節を認めず．
【検査所見】血液検査：WBC 11,500/µl, Hb 9.9 g/

dl, Plt 11.6×104/µl, PT-INR 1.4, APTT 40.6 sec, D
ダイマー 9.9 µg/ml, TP 8.1 g/dl, Alb 3.1 g/dl, BUN 
9 mg/dl, Cre 0.64 mg/dl, Na 134 mEq/L, K 3.9 mEq/
L, Cl 99 mEq/L, AST 47 IU/L, ALT 20 IU/L, LDH 
313 IU/L, T-Bil 1.0 mg/dl, CK 31I U/L, CRP 1.62 mg/
dl, BNP 226 pg/ml.
血液培養検査（前医）：Streptococcus sanguis検出．
胸部単純 X線：心胸郭比53%，左右 PAの拡張な
し（Fig. 2A）．
心電図：心拍数84回／分，洞調律，QRS軸200°, 

PQ時間145 ms, QRS時間152 ms．
経胸壁心臓超音波検査：下大静脈径14 mm/18 mm

（吸気／呼気），推定右房圧8 mmHg．僧帽弁，三尖弁
に疣腫を示唆する所見なし．心尖部四腔断面像での計
測．右室面積変化率（aRVFAC）30%，TR中等度，
左室面積変化率（aLVFAC）42%，僧帽弁逆流（MR）

Fig. 1　 Cardiac schematic diagram. A: Diagnosis at birth. B: Post-functional repair. RA, right atrium; LA, 
left atrium; aRV, anatomical right ventricle; aLV, anatomical left ventricle; Ao, aorta; PA, pulmonary 
artery; SVC, superior vena cava; IVC, inferior vena cava; LVOT, left ventricle outflow tract.

Fig. 2　 Comparison of chest X-rays (CXR) before and after surgery. A: Pre-operative CXR. Cardiothoracic 
ratio (CTR) was 53%. B: Post-operative CXR showing cardiomegaly (CTR 58%) with signs of pulmo-
nary congestion and interlobar pleural e�usion.
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軽度．三尖弁輪径31.0 mm．MR・TR velocityより
簡易 Bernoulli式を用いて算出した推定 aLV/aRV圧
比0.85（右房圧，左房圧は8 mmHgと仮定し計測）．
aRV sphericity index 0.85, aLV sphericity index 
0.49.
【入院後経過】術前経過：細菌培養された菌の薬剤
感受性の結果からペニシリン G 2000万単位／日によ
る抗菌薬治療を継続し，入院管理を行った．臨床症状
は改善し，心不全兆候は認めなかった．入院中に実施
した複数回の血液培養はいずれも陰性であり，感染コ
ントロールは良好であった．IEに対する6週間の抗
菌薬治療後に，感染源の除去を目的に aLV-PA導管
置換術（左室流出路再建術）を施行した．
手術所見：術前の造影 CTで大動脈および人工血管

が胸骨後面に癒着していると思われたため，左大腿動
静脈から人工心肺を確立した後に胸骨正中切開を施行
した．胸骨に癒着していた人工血管を切断した胸骨か
ら剥離し，PAおよび aLVから完全に切除し，摘出
した．PAは形態変化を避けるために剥離せず，Epic 
supra 19 mm生体弁を縫着した22 mmヘマシールド
人工血管を用いて再建術を施行した．摘出した人工血
管は，内膜の著明な肥厚により重度に狭窄し，生体弁
は石灰化により強固に固定されていた（Fig. 3）．病
理組織学的所見では，弁部に多量の石灰沈着および硝
子化変性を認め，好中球と組織球の混在する集簇を
伴った膿瘍形成も確認された．これらの所見は大動脈
の粥状硬化性変化に類似していた．
術後経過：術後早期の経過は概ね良好で，術当日に

人工呼吸器から離脱し，術後2日目には強心薬を中止
し，集中治療室（ICU）を退出して，経鼻酸素投与お
よび利尿薬の内服で管理した．しかし，術後5日目よ
り起坐呼吸が出現した．胸部 X線では，心陰影の拡
大，葉間胸水および肺うっ血像を認めた（Fig. 2B）．
経胸壁心臓超音波検査では，aRV FACが術前の30%

から23%に悪化し，一方で aLV FACは42%から
51%に改善していた．三尖弁輪径は39.0 mmへと拡
大して，TRは重度に増悪し，一方でMRは極軽度に
軽減していた（Fig. 4）．左右の房室弁逆流から推定さ
れる aLV/aRV圧比は0.85から0.55へ低下していた．
aRV sphericity indexは0.96と増加し，aLV spheric-
ity indexは0.37と低下していた（Table 1）．aRV機
能不全に対して利尿薬を増量し，非侵襲的陽圧換気療
法（二相性気道陽圧療法：BiPAP）を導入した．し
かし，呼吸苦の改善はなく，血痰と低酸素血症が出現
したため術後13日目に再び ICUでの人工呼吸器管理
を行い，ミルリノンおよびカルペリチドの持続静注を
開始した．術後16日目に抜管し，その後は利尿薬の
増量に加え，アンギオテンシン変換酵素阻害薬および
β遮断薬を導入した．抗心不全療法の強化により病状
は安定し，術後53日に退院した．退院時に施行した
心臓MRI（Fig. 5）では aRVの球状化が認められ，
右室拡張末期容積係数は200 ml/m2，aRV EFは20%
と aRV機能は変わらず著明に低下していた．退院後
も内科的治療を継続しているが，aRV機能および TR
は改善を認めず，BNP値は400‒600 pg/mlの範囲で
推移している．現在，本人は内科的管理を希望してお
り，心臓カテーテル検査，経食道心エコーなどの侵襲
的検査に対する同意を得られていない．しかしなが
ら，今後の臨床経過を踏まえつつ検査の必要性を丁寧
に説明し，追加の外科的介入の適応についても慎重に
検討していく方針である．

III．考察
ccTGAの予後は aRV機能，TR，そして不整脈に

大きく左右される3）．TRに関しては，機能的修復術
後に増悪し，また PA banding後に軽減することが知
られている 5‒7）．aLV-PA導管を用いた機能的修復術
または aLV-PA導管再建術を施行した ccTGA 15例の

Fig. 3　 Gross findings of the explanted prosthetic conduit. A: Vegetations observed within the lumen of the 
prosthetic conduit. B: The view from the pulmonary artery side showing marked calcification of the 
valve leaflets. C: The valve orifice appears severely narrowed.
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Table 1　 Comparison of preoperative and postoperative echo-
cardiographic findings.

RV, right ventricle; LV, left ventricle; FAC, functional area 
change; TAD, tricuspid annular diameter; TR, tricuspid regur-
gitation; MR, mitral regurgitation.

Fig. 5　Postoperative cardiac magnetic resonance imaging. A, short-axis view. B, four-chamber view.

Fig. 4　 Comparison of two-dimensional echocardiograms (2DE) before and after surgery. A: Pre-operative 
2DE. B: Post-operative 2DE.
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報告では，術後に aLV/aRV圧比は平均1.0から0.58
に低下し，これに伴って右室拡張末期容積（RVEDV）
が平均で正常値の87%から129%へ増加した．その
内の aLV/aRV圧比が0.6未満の症例では術後に TR
が増悪した5）．また，心房間スウィッチ術後に PA 
bandingを施行した TGA5例の報告では，術後に
aLV/aRV圧比は0.35から0.80へ上昇し，心室中隔は
aRV側へ変位し，TRは減少した6）．

Momenahらは ccTGA症例において aLV/aRV圧
比の aLV, aRVの形状および TRへの影響に関してよ
り詳細に検討している．PA banding後に aLV/aRV
圧比が2/3以上の11症例で，aRVの球状指数（sphe-
ricity index）は減少し，逆に aLV sphericity index
が増加し，TRは平均で重度から中等度へ減少した．
また，aLV/aRV圧比が1/2以下になった aLV-PA導
管再建術後の15症例で，aRV sphericity indexは
軽度増加し，TRは増悪した．これらの結果から，
ccTGAでは aLV/aRV圧比が低下し，aRVが球状化
すると三尖弁の弁下組織の中隔側はより aLV側へ移
動し，加えて自由壁側はより心尖の自由壁側へ変位す
るため，結果として三尖弁は tetheringし，coapta-
tion zoneがより短くなり，TRが増悪すると考察し
ている7）．
本症例では aLV-PA導管の IE罹患後に導管置換

術が施行された．Momenahらの報告と同様に，術
後 aLV/aRV圧比が低下し，aRVが球状変化（spheri-
cal remodeling）したため，TRが増悪した．さらに
aRVが拡大し，aRV機能不全を呈したと考えられる
（Fig. 6）．このように ccTGAでは心室間の圧バラン
スの変化が aRV形態の変化，さらには aRV機能不全
をきたす場合がある．加えて，左室流出路狭窄解除に
伴う肺血流増加と aRVへの容量負荷の増加が，三尖
弁輪の拡大と aRV機能低下を惹き起こす一因となっ
た可能性も否定できない．ccTGAの機能的修復術後
の aLV圧は単に肺循環を支えるだけではなく，aRV

形態および三尖弁機能の維持においても極めて重要な
要素であると考えられる．したがって，ccTGAの機
能的修復術後の管理においては，左室流出路の狭窄・
逆流のみならず，心室間の相互関係や容量負荷の変化
についても十分に評価する必要がある．特に，aLV/
aRV圧比の急激な低下は aRV拡大と TRの増悪から
aRV機能不全をきたす危険性があるため，そのよう
な状況に陥った場合や，そのリスクがあると予測され
る場合は，肺動脈絞扼術などの併用を考慮する必要が
あると考える．本症例では，結果的に LV-PA導管再
建時に肺動脈絞扼術を追加するべきであったと判断し
ている．

IV．結語
ccTGAの機能的修復術後においては，経年的な血

行動態の変化を継続的にフォローすることが重要であ
る．特に aRV機能は，両心室の圧関係のバランスに
強く影響されるため，それらを十分に評価する必要が
ある．aLV-PA導管置換等が必要となった場合には，
術後の aRV形態と TRの増悪を術前に予測し，肺動
脈絞扼術などの aLV/aRV圧比を維持する術式の追加
を十分に検討し，必要に応じて実践することが肝要で
ある．
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Abstract

In adult patients with congenitally corrected transposition of the great arteries (ccTGA), 
anatomical right ventricular (aRV) function, which serves as the systemic ventricle, and 
tricuspid regurgitation (TR) are critical prognostic determinants. We report an adult case of 
progression of aRV dysfunction and TR and following surgical relief of left ventricular outflow 
tract (LVOT) obstruction. A 53-year-old woman with situs inversus, ccTGA, ventricular septal 
defect, subpulmonary stenosis, and atrial septal defect had undergone functional repair at age 
17, involving placement of an extracardiac conduit from the left ventricle (LV) to the pulmo-
nary artery (PA). At age 52, she developed infective endocarditis of the conduit triggered by 
dental treatment. Following successful infection control with antibiotic therapy, the conduit 
was surgically replaced. Although the infection was resolved, she developed progressive aRV 
dysfunction and TR, resulting in marked pulmonary congestion. The presumed mechanism is 
that relief of LVOT obstruction led to a decreased aLV/aRV pressure ratio, promoting spher-
ical remodeling of the aRV, exacerbation of TR, and further aRV dysfunction. When perform-
ing functional repair involving LV-to-PA conduit placement in patients with ccTGA, careful 
consideration should be given to the potential risk of postoperative aRV dysfunction and TR 
progression. This case underscores the importance of anticipating hemodynamic shifts after 
LVOT stenosis relief in ccTGA patients and considering adjunctive strategies̶such as pul-
monary artery banding̶to preserve optimal ventricular interaction.

Key words : congenitally corrected transposition of the great arteries, functional repair, left 
ventricular outflow tract stenosis, tricuspid regurgitation, ventricular interaction
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