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招請講演1 Evaluating the Right Ventricle in CHD:
Methods and Controversies

Leo Lopez

Medical Director of Noninvasive Cardiac Imaging 
Miami Children's Hospital

 Evaluation of the right ventricle (RV) in the setting of congenital heart disease (CHD) requires an understanding of 
the intrinsic diff erences between the right and left ventricles, especially since they contribute to the distinct responses 
by the ventricles to congenitally abnormal loading conditions. These diff erences involve the embryologic origins of 
each ventricle, ventricular shape, muscle fi ber composition and orientation, coronary supply, and ventricular mechanics, 
particularly in terms of the characteristic pressure-volume loop for each ventricle.
 Congenital cardiac malformations involving the RV can be categorized into three pathophysiologic categories: chron-
ic pressure overload, chronic volume overload, and restrictive RV physiology. In cases of pressure or volume overload, 
ventricular remodeling ensues and ultimately contributes to the abnormal myocardial contractility and compliance 
associated with the clinical presentation. For all three categories, normal and abnormal ventriculo-arterial coupling 
plays an important role in the RV contribution to the cardiac output needed for adequate tissue oxygenation. In addi-
tion, ventriculo-ventricular interactions because of shared myocardial fi bers, shared ventricular septum, and shared 
pericardial space also contribute to the RV role in maintaining cardiac output under varying hemodynamic scenarios.
 Quantifi cation is crucial in the management of patients with CHD, but currently available techniques using noninva-
sive imaging modalities to evaluate the RV are limited, particularly because of the RV location within the chest and its 
highly variable shape. Nevertheless, evaluation must necessarily include qualitative and quantitative assessment of RV 
size, global and regional systolic function, and diastolic function, and various parameters to perform these assessments 
using echocardiography and magnetic resonance imaging have been published in the literature.

招請講演2 Aortic root replacement for ACHD patients

James S. Tweddell

Professor of Surgery
Surgical Director and Executive Co-Director, The Heart Institute
Cincinnati Children’s Hospital Medical Center
Cincinnati, OH 

 Children, teenagers, and young adults with connective tissue disorders, such as Marfan or Loeys-Dietz syndrome, 
and those with conotruncal abnormalities are at risk for aortic root dilatation and dissection, with catastrophic con-
sequences. Aortic root replacement is indicated for prevention and treatment of aortic root enlargement and its 
complications. Composite root replacement with a valved conduit remains the gold standard, but valve-sparing aortic 
root reconstruction is being used with increasing frequency, and surgical techniques have continued to evolve. Two 
important advances in valve sparing root reconstruction surgery include; the recognition of the superiority of the re-
implantation procedure over remodeling procedure and the identifi cation of the importance of the sinuses of Valsalva 
in maintaining aortic valve function. The sinus of Valsalva graft incorporates sinuses into a ready-to-use graft and 
as a result greatly simplifi es the technique for the reimplantation procedure using this graft. The operative technique 
including video and results of the reimplantation procedure for connective tissue aortopathy will be presented. From 
2003 to 2014, 23 patients age 9-59 years of age have undergone valve sparing root reconstruction using the sinus of 
Valsalva graft. There have been no deaths and no operations on the aortic valve. Ten-year freedom from > mild aortic 
regurgitation is 84%. Valve sparing root reconstruction is a reproducible technique that achieves acceptable early and 
intermediate results. It is suitable for children, teenagers, and young adults. Anticoagulation is avoided. The procedure 
is appropriate for emergency operations but should be used with caution in patients with a bicuspid aortic valve.
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招請講演4 The Central Nervous System in CHD:
New Findings and Approaches

Gil Wernovsky

Medical Director of Heart Program, Nic  laus Children's Hospital 

招請講演3 Aortic surgery in repaired congenital heart diseas

Joe Dearani

Chairman, Cardiac Surgery, Mayo Clinic
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招請講演5

招請講演6

Pulmonary Hypertension

Stuart Berger

Professor vice-chair, Drpartment of Pediatrics, 
Chief of the Division of Pediatric Cardiology, UC Davis School of Medicine

Can we prevent the late consequences of TOF repair?

Tom Karl

Professor of Surgery, University of Queensland
Staff  Surgeon, Johns Hopkins All Children's Hospital
St. Petersburg, Florida, USA

 Tetralogy of Fallot (TOF) was one of the fi rst congenital heart defects to undergo successful repair, initially using cross circulation, and 
then using cardiopulmonary bypass (CPB). Lillehei’s original technique (1954) involved right ventriculotomy for VSD closure as well as relief 
of RVOTO, and in many cases transannular (TA) reconstruction.1  The Lillehei operation produced remarkably good results in context, and 
rapidly became the “gold standard” for TOF repair. Refi nements in diagnosis, CPB, and perioperative support strategies further improved 
the outcome, allowing identifi cation of high risk subsets requiring special consideration. The operation was subsequently extended to small 
infants and (in selected cases) to neonates, although staged palliation remained acceptable in cases with unsuitable anatomy. As TOF survi-
vors aged it became more apparent that the Lillehei operation was palliative rather than curative, and that residual lesions (primarily RVO-
TO and PI) were not as benign in the long term as initially thought. Various technical strategies to construct in situ monocuspid pulmonary 
valves were unreliable beyond the short term.  In the 1970’s and 80’s, based on the work of Edmunds, Hudspeth, Mee, and others, a transa-
trial-transpulmonary (TA-TP) approach to both RVOTO and VSD gained acceptance, primarily as a potential way to limit postoperative PI, 
while still achieving good relief of RVOTO.2  The disadvantage of the operation were that many surgeons found the approach to be more 
diffi  cult technically than the Lillehei technique, especially in terms of complete relief of RVOTO in small infants. However large published 
series appeared in the literature and TA-TP repair gained acceptance. In the late 1990s Sung et al introduced a further refi nement, which 
employed TA-TP repair combined with anterior pulmonary valve leafl et augmentation (diff erent in concept monocuspid repair).3  The tech-
nique has been proven suitable for infants, children, and adults. Accumulating experience tells us that in the short to medium term there is 
a high probability of elimination of RVOTO while maintaining pulmonary valve competence. This repair is now our standard technique.  We 
employ both autologous pericardium and tissue engineered bovine pericardium (Cardiocel) for leafl et augmentation. The benefi ts in the long 
term (ie for GUCH patients) remain to be seen, but results to midterm are better than those obtained with any of our previously employed 
techniques for TOF repair.4 

1.  Lillehei CW, Varco RL, Cohen M, Warden HE, Patton C, Moller JH. The fi rst open-heart repairs of ventricular septal defect, atrioventricular
communis, and tetralogy of Fallot using extracorporeal circulation by cross-circulation: a 30-year follow-up. Ann Thorac Surg 1986; 41: 4-21.

2.  Karl TR, Sano S, Pornviliwan S, Mee RB. Tetralogy of Fallot: favorable outcome of nonneonatal transatrial, transpulmonary repair.  Ann Thorac
Surg 1992; 54: 903-7.

3. Sung SC, Kim S, Woo JS, Lee YS. Pulmonic valve annular enlargement with valve repair in tetralogy of Fallot. Ann Thorac Surg 2003;75:303-5.
4.  Anagnostopoulos P, Azakie A, Natarajan S, Alphonso N, Brook MM, Karl TR. Pulmonary valve cusp augmentation with autologous pericardium
may improve early outcome for tetralogy of Fallot. J Thorac Cardiovasc Surg 2007; 133: 640-7.

 Pulmonary hypertension is an important fi nding and can cause signifi cant morbidity and mortality in any patient who may 
be diagnosed with this entity for any reason.  Although there is a spectrum of severity as well as multitude of causes, congenital 
heart disease in both children as well as adults is an important association with pulmonary hypertension and its presence is most 
often very important.
 It is the purpose of this lecture to review the defi nition of pulmonary hypertension in general as well to review the typical 
presenting symptoms in children as well as adults.  We will discuss the most recent attempts at classifi cation of pulmonary 
hypertension on the basis of the etiologies and try to explain and justify the classifi cation that has in fact been suggested.  We 
would also plan to discuss the typical recommended work-up for the patient with pulmonary hypertension particularly in the 
setting where the etiology of the pulmonary hypertension may not have been so clear.
 Following this brief introduction and review it will be important to review the most recent functional classifi cation for patients 
with pulmonary hypertension.  This functional classifi cation is based upon symptomatology and may be diffi  cult to assess in some 
cases.  
 In the understanding of the therapies for pulmonary hypertension we will review the major pathways of pulmonary vaso-
dilation/constriction including the endothelin pathway, the nitric oxide path way and the prostacyclin pathway.  It is felt that 
these are the 3 major pathways with regards to the balance of pulmonary vasodilation and vasoconstriction.  Medications that 
have specifi c actions on each of these pathways will be discussed specifi cally as it relates to the rational therapy of pulmonary 
hypertension.  A deeper dive into the discussion of some of these drugs will occur with an emphasis and focus on adult congenital 
heart disease, consideration of some of the pulmonary vasodilator agents and some of the multi-institutional studies that have 
been done in this specifi c clinical setting.  We will ultimately off er a systematic approach to the medical therapy of this complex 
group of patients that will be based upon symptomatology as well as on the severity of disease.
 Finally we will plan to review some of the non-standard thinking with regard to etiologies and hence therapies for pulmonary 
hypertension including anti-infl ammatory approaches, immune therapy approaches and palliative approaches such as the Potts 
shunt.  There are some small studies that have gone forth with the performance of the Potts shunt in patients with severe pul-
monary hypertension, mostly in the group of patients with idiopathic pulmonary hypertension.
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SA1-2-1 Augmentation Indexは成人先天性心疾患の aortopathyを反映する
Augmentation Index surrogates aortopathy in adults with congenital heart disease

椎名 由美1）、村上 智明2）、川松 直人1）、白井 丈晶1）、丹羽 公一郎1）

1）聖路加国際病院 心血管センター 循環器内科、2）千葉県こども病院

Yumi Shiina1）, Tomoaki Murakami2）, Naoto Kawamatsu1）, Takeaki Shirai1）, Koichiro Niwa1）

1）St. Luke's International Hospital, 2）Chiba Children Hospital

Aim: To evaluate the non-invasive predictive values of aortopathy in adults with congenital heart disease(CHD). 
Methods: Prospectively, 61 adults with CHD enrolled (age 32.9+/-10.5 yrs, 28 males). We measured radial Augmenta-
tion Index (rAI) and central systolic blood pressure (cSBP) using HEM 9000AI (Omron). We also assessed Cardio-An-
kle-Vascular-Index (CAVI) using VaSera (Fukuda Denshi Co., Ltd.). Diameter of the ascending aorta was also mea-
sured using echocardiogram and serum BNP (brain natriuretic peptide) and NT-pro BNP(amino-terminal pro-BNP) 
were assessed.
Results: There were 25 patients with repaired conotruncal anomaly(21 Tetralogy of Fallot, 2 transposition of the 
great arteries, 2 Truncus arteriosus), 8 patients with Fontan, 5 patients with repaired bicuspid aortic valve(BAV) and 
23 patients with other CHDs. The mean ascending aorta was 32.9 +/-10.5 mm in diameter, and the average of AI% 
was 79.8+/-15.8%. On univariate analysis, diameter of the ascending aorta was signifi cantly correlated with age, body 
height, conotrucal anomaly, beta blocker therapy, AI%, CAVI, cSBP, NT-pro BNP respectively. There was no cor-
relation with angiotensin converting enzyme inhibitor/angiotensin II receptor blocker therapy, BNP, systolic/diastolic 
blood pressure, heart rate, Fontan, or BAV. On multivariate regression analysis(stepwise), AI%, body height, conotrucal 
anomaly and NT-pro BNP were signifi cantly associated with diameter of the ascending aorta(Coeffi  ent 0.13, 0.32, 3.48, 
0.005 and P valve<0.01, <0.001, <0.01, <0.05, respectively).
Conclusions: Augmentation Index (AI), is one of the surrogate markers of aortopathy in adults with CHD.

SA1-2-2 ACHD術後遠隔期における大動脈弁手術
Aortic valve surgery for ACHD in the longterm period

平松 健司1）、長嶋 光樹1）、坂本 貴彦1）、松村 剛毅1）、上松 耕太1）、大倉 正寛1）、前田 拓也1）、
秋山 章1）、瀧口 洋司1）、青見 茂之1）、山崎 健二1）、朴 仁三2）

1）東京女子医科大学 心臓血管外科、2）東京女子医科大学 循環器小児科

Takeshi Hiramatsu1）, Mitsugi Nagashima1）, Takehiko Sakamoto1）, Gohki Matsumura1）, Kouta Agematsu1）, 
Masahiro Ohkura1）, Takuya Maeda1）, Akira Akiyama1）, Youji Takiguchi1）, Shigeyuki Aomi1）, Kenji Yamazaki1）,  
In Sam Park2）

1）Tokyo Women's Medical University, Cardiovascular Surgery, 2）Tokyo Women's Medical University, Pediatric Cardiology

【目的】 ACHD術後遠隔期における大動脈弁手術につき検討。
【対象と方法】 対象は I群：Jatene 術後のAR18例、Ⅱ群：Ross 後のAR8例、Ⅲ群：TOF（5例）や cong AS（3例）、
VSD（3例）、CoA（1例）、DORV（1例）、ccTGA（1例）の術後大動脈基部拡大14例。尚、Jatene は現在まで444例、
Rossは77例施行。
【結果】 I 群の内訳はAVR：11, AoV plasty：2、Konno：1、DVR：1, AVR+RVOTR：3の合計15症例合計18回であり、
再手術までの期間は術後平均13.9年。AoV plastyを施行した2例ではそれぞれ、2年後、8年後にAR進行のためAVR施
行され、内Free style 弁を使用した1例は更に12年後 re-AVR+Hemiarch 施行。PAB症例において、2度以上の大動脈
弁閉鎖不全の発生（p=0.03）と上行大動脈径拡大の傾向があった（P=0.09）。Ⅱ群の内訳はAVR：5、Konno：2、Bentall：
1であり、Ross 施行時年齢が8歳以上で術前の大動脈 /肺動脈弁輪径比1.2以上の症例で有意に autograft に対する再手術
が多かった（p＜0.05, p ＜0.01）。再手術までの期間は平均8.1年。Ⅲ群の内訳はBentall：13、AVR+Asc Ao repl. ：1で
あり、同時手術としてHAR：4、RVOTR：3、SAS release：1、MVR：1。再手術までの期間は平均19.7年。
【結語】 Jatene 術では術前にPAB施行例で遠隔期にAR発生や上行大動脈の拡大の傾向が認められた。Ross 術では手術
時年齢8歳以上で大動脈肺動脈弁輪径のミスマッチ例でARの発生頻度が高かった。上行大動脈瘤を合併した大動脈基部拡
大症例はTOFが多かった。
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SA1-2-3 当院の ACHDにおける大動脈・大動脈弁手術の治療成績
Outcome of Ascending Aorta and Aortic Valve surgery in ACHD patients

椛沢 政司1）2）、松尾 浩三1）2）、立野 滋1）3）、岡嶋 良知1）3）、川副 泰隆1）3）、武智 史恵1）3）、
森島 宏子1）3）、水野 芳子1）4）

1）千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部、2）心臓血管外科、3）小児科、4）看護部

Masashi Kabasawa1）2）, Kozo Matsuo1）2）, Shigeru Tateno1）3）, Yoshitomo Okajima1）3）, Yasutaka Kawasoe1）3）, 
Fumie Takechi1）3）, Hiroko Morishima1）3）, Yoshiko Mizuno1）4）

1）Chiba Cerebral and Cardiovascular Center, Department of Adult Congenital Heart Disease, 
2）Department of Cardiovascular Surgery, 3）Department of Pediatrics, 4）Dpartment of Nursing

　ACHD症例増加に伴い、大動脈（Ao）/大動脈弁（A弁）手術も近年増加している。当院のACHD症例におけるAo/A
弁手術を検討した。
【対象】 2000年～2015年にAo/A弁手術を行ったACHD28例（男：女=20：8）。手術時34.9（16-75）歳、術後観察期間
6.3（0.4-15.8）年。
【結果】 主診断はAS/AR9例（うち先天的二尖弁4例）、VSD8例、TOF7例、AVSD1例、TGA1例、ASD1例、PA/
IVS1例。手術適応は弁機能、瘤径やその経時変化、全身状態等総合的に判断するが、心不全13例、瘤径拡大6例、IE3例、
失神3例、人工弁不全1例、Ross 弁不全1例、無症状7例（うち挙児希望2例）。手術回数は初回～5回目までそれぞれ
13/10/2/1/2例。術式は、AVR16例（機械弁12、生体弁4）、Konno-AVR2例（機械弁）、AVP2例、Ross4例、Bentall2
例（機械弁）、上行～Hemi-Arch置換4例。Ao基部 /上行Aoに治療を要した6例中4例がTOF, 2例がASであった。併
施 手 術 は、MAZE4例、RVOTR5例、VSD 閉 鎖4例、MVR1例、MVP1例、PVR2例、TVP1例、PDA 閉 鎖1例、
CABG1例。在院死、遠隔期死亡ともになし。遠隔期再手術は2例で、弁周囲逆流に対する leak repair 症例と僧帽弁手術
に伴う劣化大動脈生体弁の置換（機械弁使用）症例であった。
【結語】 ACHDのAo/A弁手術の中期～遠隔期成績は良好であった。症例数や疾患variationは増加傾向だが、患者背景が
通常成人群とは異なったり（挙児希望等）、再手術では手術時間が有意に長く侵襲も大きいため、手術適応評価や治療戦略
の構築など、ACHDチームでのapproachが不可欠である。

SA1-2-4 血管型ミオシン（MYH11）欠失変異による日本人大動脈解離・動脈管開存症家系の
経験 ―家族性大動脈解離における遺伝子診断の意義―
A deletion mutation in myosin heavy chain 11 causing familial thoracic aortic dissection and 
patent ductus arteriosus in a Japanese pedigree
－ The importance of genetic analyses in patients with aortic dissection －

今井 靖1）2）、森田 啓行2）、武田 憲文2）、藤田 大司2）、兵藤 博信3）、河田 政明1）、苅尾 七臣1）、
平田 恭信4）、永井 良三1）、小室 一成2）

1）自治医科大学、2）東京大学、3）都立墨東病院、4）東京逓信病院

Yasushi Imai1）2）, Hiroyuki Morita2）, Norifumi Takeda2）, Daishi Fujita2）, Hironobu Hyodo3）, Masaaki Kawada1）, 
Kazuomi Kario1）, Yasunobu Hirata4）, Ryozo Nagai1）, Issei Komuro2）

1）Jichi Medical University, 2）The University of Tokyo, 3）Tokyo Metropolitan Bokutoh Hospital, 4）Tokyo Teishin Hospital

　大動脈解離・大動脈瘤の一部は遺伝性であり主な原因遺伝子としてマルファン症候群・類縁疾患の原因遺伝子である
FBN1、TGFBR1/2、TGFβリガンドおよびそのシグナル伝達系 smad、血管平滑筋の収縮分子であるACTA2、MYH11
が知られている。頻度が比較的高いマルファン症候群では骨格・眼所見など全身所見からも診断に到達できる可能性がある
が若年では必ずしも表現型が揃わないこと、さらには他臓器表現型を伴わない大動脈解離においてはリスク保因者の検出に
遺伝子診断が大変有用と考えられる。今回我々はMYH11新規変異による大動脈解離・動脈管開存症家系を経験した。6人
の同胞中3人が大動脈解離を発症。そのうち2名は大動脈解離を生じるも現在まで健在である。1名は40歳台で大動脈解離
により死亡、その娘も第3子の妊娠後期に大動脈解離を来しこの児を娩出するも最終的に死亡している。この第3子には動
脈管開存症が認められた。本家系生存者を対象に遺伝子解析を実施したところ大動脈解離または動脈管開存症の罹患者に
MYH11遺伝子のヘテロ接合性3塩基欠失変異 c.3766_3768delAAG, p.K1256del が同定された。非罹患者には同変異を認
めなかった。この変異部位は4つのリジン残基が連続し近傍のアミノ酸配列は哺乳類から魚類まで完全に保存されているこ
とから1リジン残基欠失が機能的異常をもたらすものと考えられた。家族性大動脈解離・大動脈瘤に遭遇した場合、リスク
保因者同定と病態解明の両面において遺伝子検索が有用である。加えてMYH11遺伝子異常のように動脈管開存症を家系
内に含むことがあり先天性心疾患診療においても大動脈解離・瘤の家族歴の把握、診療科を超えた連携・情報共有が重要と
考えられる。
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SA1-3-1 右室と三尖弁の解剖
Anatomy of right ventricle and tricuspid valve

稲井 慶
東京女子医科大学成人先天性心疾患臨床研究講座

Kei Inai
Tokyo Women's Medical University

　右心室とは固有名詞であり、その位置には関係なく特徴的な形態および内腔構造を持っている。三尖弁はその右心室に所
属し、同時に固有の形態的特徴を有する。右心室容積や機能は、多くの先天性心疾患の予後を左右する重要な情報であり、
左心室との間に密接な相互作用を持っていることもよく知られている。右心室の特性をよく理解することは、先天性心疾患
の病態の解明に重要な示唆を与えることは間違いない。そのような観点から、本講演では、基本的な右心室および三尖弁の
形態学的知見について解説する。

SA1-3-2 完全大血管転位心房転換術と修正大血管転位患者での右室と三尖弁の機能評価
Evaluation of right ventricular and tricuspid valvular function in patients with TGA after atrial 
switch and ccTGA after functional repair

安河内 聡
長野県立こども病院 循環器センター

Satoshi Yasukouchi
Nagano Children's Hospital

　二心室循環における体心室としての右室は、形態上肺循環を支持する右室と異なり、より正常左室に近い形態をとる。ま
た longitudinal strain が基本となる肺循環右室と異なり circumferential strain の要素が大きくなり正常の左室との中間的
特徴を持つ。ただし、正常の左室とは異なり torsion/twist はみられず、これが体循環右室の心筋収縮拡張機能に影響を与
えている。体心室右室の三尖弁機能と合わせ最近の知見を報告する。
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SA1-3-3 心不全評価
Heart Failure in Adult Patients with Systemic Right Ventricle

大内 秀雄
国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患

Hideo Ohuchi
National cerebral and Cardiovascular Center

　先天性心疾患患者特有の病態としてチアノーゼ心疾患、単心室循環そして体心室としての右室を有する病態の存在である。
これらの中で、完全大血管転位の心房スイッチ術後や修正大血管転位は体心室としての右室を有する特異な二腔心修復術後
病態の代表である。その重症度評価法は確立していないのが現状であるが、最近、その予後を含めた重症度評価に有用な指
標の研究が散見される様になってきており、最高酸素摂取量やBNP測定などが含まれる。しかし、それら知見は極めて少
ないのが現状であるが、今回はこれまでのこれら病態での心不全評価の有用性に関する研究を我々の成績もまじえ概説したい。

SA1-3-4 修正大血管転位症に合併する不整脈の検討
Arrhythmic Events in Patients with ccTGA

西井 伸洋1）、上岡 亮2）、三好 章人2）、橘 元見2）、津島 翔2）、中川 晃志2）、渡辺 敦之2）、森田 宏1）、
伊藤 浩2）、笠原 真吾3）、赤木 禎治3）、佐野 俊二3）、栄徳 隆裕4）、馬場 健児4）、大月 審一4）

1）岡山大学先端循環器治療学講座、2）岡山大学循環器内科、3）岡山大学心臓血管外科、4）岡山大学小児科

Nobuhiro Nishii1）, Ryo Ueoka2）, Akihito Miyoshi2）, Motomi Tachibana2）, Sho Tsushima2）, Koji Nakagaw2）, 
Atsuyuki Watanabe2）, Hiroshi Morita1）, Hiroshi Ito2）, Shingo Kasahara3）, Teiji Akagi3）, Shunji Sano3）, 
Takahiro Eitoku4）, Kenji Baba4）, Shinichi Otsuki4）

1）Department of Cardiovascular Therapeutics, Okayama University Graduate School of Medicine, Dentistry, and Pharmaceutical Sciences, 
2）Department of Cardiovascular Medicine, Okayama University Graduate School of Medicine, Dentistry, and Pharmaceutical Sciences, 
3）Department of Cardiovascular Surgery, Okayama University Graduate School of Medicine, Dentistry, and Pharmaceutical Sciences, 
4）Department of Pediatrics, Okayama University Graduate School of Medicine, Dentistry, and Pharmaceutical Sciences

　修正大血管転位症は将来的に、房室ブロックを来しやすい。また、心房頻拍、心房細動などの頻脈性不整脈も認められ、
様々な不整脈が出現する。しかし、解剖学的左室が体心室になっている場合と、解剖学的右室が体心室になっている場合で
は、不整脈が発生する基質が異なることも予想される。そこで、当院における修正大血管症例15例に対し、体心室の組織
学的な違いと不整脈イベントに関して検討を行った。解剖学的右室が体心室である症例（RV群）が10例、手術により解剖
学的左室が体心室である症例（LV群）が5例であった。それぞれの群の平均年齢は、RV群52.2±14.9歳、LV群22.0±
5.6歳（p=0.026）、平均体心室駆出率は、RV群35.1±9.1%、LV群58.8±5.1%（p=0.138）であった。完全房室ブロック
は、RV群5例（50%）、LV群0例（0%p=0.101）に認められ、RV群の5例中4例で心臓再同期療法が施行されている。心
房細動は、RV 群6例（60%）、LV 群0例（0%）（p=0.042）、発作性上室頻拍は、RV 群0例（0%）、LV 群4例（80%）
（p=0.004）に認められた。心室頻拍、心室細動は、RV群1例（10%）、LV群1例（20%）に認められた。症例数が少ないが、
RV群とLV群で出現する不整脈は異なっている印象であった。修正大血管転位症は多彩な不整脈が出現するため、それら
を視野にいれて、followすることが必要であると考えられた。
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SA1-3-5 二心室血行動態右室体心室での心臓再同期療法（CRT）
Cardiac resynchronization therapy for patients with biventricular physiology and 
systemic right ventricle 

宮﨑 文1）、坂口 平馬1）、鍵崎 康治2）、根岸 潤1）、羽山 陽介1）、松村 雄1）、嶋 侑里子1）、 
帆足 孝也2）、市川 肇2）、大内 秀雄1）

1）国立循環器病センター 小児科、2）同 心臓外科

Aya Miyazaki1）, Heima Sakaguchi1）, Koji Kagisaki2）, Jun Negishi1）, Yosuke Hayama1）, Yu Matsumura1）, 
Yuriko Shima1）, Takaya Hoashi2）, Hajime Ichikawa2）, Hideo Ohuchi1）

1）National Cerebal and Cardiovascular Center, Department of Pediatric Cardiology,
2）National Cerebral and Cardiovascular Center, Department of Pediatric Cardiovascular Surgery

　先天性心疾患患者における心臓再同期療法（CRT）は、いまだ確立されていない。特に二心室血行動態右室体心室患者で
は、左室体心室や、単心室血行動態二心室例よりその効果は劣る。右室収縮様式は左室とは異なっている。正常心では左室
が短軸方向に右室巻き込むように位置し右室収縮性エネルギーの約30％は左室によって生成される。右室収縮は右室自由
壁を蠕動するように基部から始まり心尖部、流出路で終わり、”radial” 方向よりも ”longitudinal” 方向により大きく短縮する。
右室体心室に対するCRTは右室特有の収縮様式を加味して個々の症例に応じた適応、リード位置を考慮すべきで、こうし
た努力がCRTの効果を改善させうるかもしれない。

SA1-3-6 完全大血管転位心房転換術と修正大血管転位患者での三尖弁置換術
Tricuspid valve replacement in patients with systemic right ventricle 

笠原 真吾、佐野 俊二
岡山大学大学院医師薬学総合研究科 心臓血管外科

Shingo Kasahara, Shunji Sano
Okayama University

　完全大血管転位（TGA）心房転換術と修正大血管転位（ccTGA）における三尖弁置換術（TVR）においては、二心室循環
における体心室での房室弁置換術として重要である。この手術の成否に関しては、心室機能が重要であることは言うまでも
ない。心房̶心室不一致の有無で外科手技としてのアプローチや、刺激伝導系の走行も両者では大きく異なる。当院の成
人期でのccTGAの治療成績を検討するとともに、体心室としての右心室機能を再考したい。
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SA2-1-1 Eisenmenger症候群成人例多施設共同研究（ESMCS）の進捗状況
Progress of a multicenter study on adult patients with Eisenmenger syndrome

坂崎 尚徳1）、丹羽 公一郎2）

1）兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科、2）聖路加国際病院 心血管センター

Hisanori Sakazaki1）, Koichiro Niwa2）

1）Hyogo prefectural Amagasaki General Medical Center, 2）St Luke's International Hospital Cardiovascular center

【目的】 2013年4月から開始したESMCSの登録期間も2年半が過ぎ、登録期限の2016年3月末が迫ってきているが、現在
のESMCSの進捗状況を示し、今後の方針を示す。
【方法】 現在の登録数、登録施設、Primary endpoint 等を調べた。
【結果】 2015年10月現在の登録数は61例（M23/F38）、登録施設は16施設であった。診断の内訳は、VSD30例（ASD1例、
PDA2例、IAAcomplex1例）、AVSD12例、ASD7例、PDA5例、TGA3例、Truncus1例、DORV1例、UVH1例、
cTGA1例で、Down 症は22例含まれていた。登録時のWHO-FC は、Ⅰ2Ⅱ40, Ⅲ19で、SPO2中央値86.5%（74－
97%）であった。登録後41～942日（中央値359日）の経過観察期間中に、Primary endpoint は9例に認められた。その内
訳は、死亡2例（突然死、肺がん）、肺移植1例、入院5例（腹水、呼吸苦、呼吸器感染、下血、子宮内出血）、WHO-FC悪
化1例であった。
【考察】 中央値ほぼ1年の経過観察中にPrimary endpoint が61例中9例（14.7%）に認められ、高いmortality morbidity
であることが再認識された。しかしながら、目標登録数250例に達することが困難であることが予想され、登録期間の延長、
さらなる登録施設の増加（アジア諸国を含む）を検討する必要がある。

SA2-1-2 心臓根治術後遠隔期の肺高血圧 ～21trisomy成人患者に関する検討～
Pulmonary hypertension after total repair of cardiovascular disease for adult patients with 
21 trisomy

廣瀬 圭一1）2）、三宅 誠2）、吉村 真一郎2）、仁科 健1）、水野 明宏1）、吉田 幸代1）、矢田 匡1）、 
恩賀 陽平1）、土井 拓2）、山中 一朗1）2）

1）天理よろづ相談所病院心臓血管外科、2）天理よろづ相談所病院 先天性心疾患センター

Keiichi Hirose1）2）, Makoto Miyake2）, Shinichiro Yoshimura2）, Takeshi Nishina1）, Akihiro Mizuno1）,  
Yokiyo Yoshida1）, Masashi Yada1）, Yohei Onga1）, Hiraku Doi2）, Kazuo Yamanaka1）2）

1）The Department of Cardiovascular Surgery, Tenri hospital, 2）Congenital Heart Disease Center, Tenri Hospital

【背景】 21trisomyは PH悪化の factor の一つである。根治手術後血行動態が正常化した21 trisomy患者における遠隔期
PHに関する検討はまだ少ない。成人期に達した21 trisomy患者の現況をPHを中心に検討した。
【対象】 当院開設以来2015年10月末までに、主に心疾患をもった21trisomyの患者440余名のうち、二心室型の心臓根治
手術を受け成人期に達した24名。男子11名、女子13名。現在平均年齢は24.3±9.3歳。心疾患主診断はPDA1、ASD7、
VSD3、AVSD9（complete 6、partial3）、TOF（DORV含む）4であった。これらに対し、二心室型の一期的根治術21、
二期的根治術3を行った。根治手術時の平均年齢は6.5±8.8歳（3か月～36歳）。
【結果】 術後経過観察期間は平均17.7年、最大28年。遠隔死亡は1、TOF根治術後25年目に敗血症性ショック。再手術は
3例、①pAVSD根治術後1年1か月のMVR ②TOF術後13年2か月のPVR ③cAVSD術後11年5か月のSAS解除。死
亡症例を除く現在のNYHAは I：21、Ⅱ：2。ここ数年におけるカテーテル検査は2例にしか行われておらず、主にエコー
で診断したが、平均TRPG19.3 ㎜Hgなど全例明らかなPHはなく、PH薬投与例もなし。
【結語】 根治術後遠隔期の21trisomy成人患者の現況を検討した。十分な観察期間が得られているとは言えなかったが、現
在まで肺高血圧の進行・再燃などは見られなかった。現状では21 trisomy患者についても適切な時期に手術介入を行うと
遠隔期まで良好な状態を維持できると考えられた。
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SA2-1-3 成人では経皮的心房中隔欠損閉鎖術で右室容量負荷は完全には改善しない
Transcatheter Closure Does not Normalize RV Volume and Function in Adult Patients with Atrial 
Septal Defect

坂本 一郎1）、阿部 弘太郎2）、長尾 充展3）、日浅 謙一1）、山村 健一郎4）、大谷 規彰1）、井手 友美1）

1）九州大学 循環器内科、2）九州大学循環器病未来医療センター 先端循環制御部門、 
3）九州大学大学院医学研究院 臨床放射線科学分野 分子イメージング・診断学講座、4）九州大学 小児科

Ichiro Sakamoto1）, Kohtaro Abe2）, Michinobu Nagao3）, Kenichi Hiasa1）, kenichiro Yamamura4）, Kisho Ohtani1）, 
Tomomi Ide1）

1）Department of Cardiovascular Medicine, Kyushu University,  
2）Department of Advanced Cardiovascular Regulation and Therapeutics, Center for Disruptive Cardiovascular Medicine, Kyushu University, 
3）Department of Molecular Imaging and Diagnosis, Graduate School of Medical Sciences, Kyushu University,  
4）Department of Pediatrics, Kyushu University

【背景】 心房中隔欠損症（ASD）では経皮的心房中隔欠損閉鎖術により右室機能は改善すると報告されているが、拡大した
右室の容量と機能が正常化するか否かは明らかではない。本研究では心臓MRIを用いて、経皮的心房中隔欠損閉鎖術が長
期的に右室容積や機能にあたる影響を検討する。
【方法】 当院で経皮的心房中隔欠損閉鎖術施行後前後に心臓MRIを施行した19例（中央値：47歳、Qp/Qs=2.6±0.2）と、
健常人10例を比較した。MRIにおける項目は左室拡張末期容積（LVEDV）、左室収縮末期容積（LVESV）、左室駆出率
（LVEF）、右室拡張末期容積（RVEDV）、右室収縮末期容積（RVESV）、右室駆出率（RVEF）。
【結果】 ASD 症例は術前有意な右室拡大を認めた（129±10 vs 274±17 mL in RVEDV, 61±5 mL vs 129±10 in 
RVESV, p ＜0.001）。経皮的心房中隔欠損閉鎖術後1年で右室容積は縮小した（171±13 mL in RVEDV, p ＜0.001,91±
8 mL in RVESV, p ＜0.005）が、右室は左室よりも大きく（127±8 and 53±4 mL in LVEDV and LVESV）、RVEFは術
前より低下した（53±1 to 47±2%, p ＜0.005）。
【結論】 成人の心房中隔欠損症では経皮的心房中隔欠損閉鎖術を施行しても、右室容量は正常化せず、右室収縮能も術前よ
り低下した。

SA2-1-4 先天性心疾患由来肺高血圧症における術後肺高血圧症の特徴
Clinical feature of post operative pulmonary hypertension in congenital heart disease

中山 和彦1）、鈴木 陽子1）2）、新倉 悠人1）、玉田 直己1）、谷仲 謙一1）、松本 賢亮1）、田中 秀和1）、
大竹 寛雅1）、新家 俊郎1）、平田 健一1）、江本 憲昭1）2）

1）神戸大学大学院医学研究科 内科学講座 循環器内科学分野、2）神戸薬科大学 臨床薬学研究室

Kazuhiko Nakayama1）, Yoko Suzuki1）2）, Yuto Shinkura1）, Naoki Tamada1）, Kenichi Yanaka1）, Kensuke 
Matsumoto1）, Hidekazu Tanaka1）, Hiromasa Otake1）, Toshiro Shinke1）, Kenichi Hirata1）, Noriaki Emoto1）2）

1）Division of Cardiovascular Medicine, Department of Internal Medicine, Kobe University Graduate School of Medicine,  
2）Department of Clinical Pharmacy, Kobe Pharmaceutical University

【目的】 先天性心疾患由来肺高血圧症の中でも術後肺高血圧症の予後は未根治左右シャント由来肺高血圧症より不良である
と報告されているが、その病態機序は明らかでない。
【方法】 2005年4月から2015年6月に右心カテーテル検査にて先天性心疾患由来肺高血圧と診断された患者のうちで未根治
左右シャント由来肺高血圧患者と術後肺高血圧患者の臨床パラメーターを比較した。
【成績】 未根治左右シャント由来肺高血圧患者（n=25：ASD22, PDA1, PAPVR2）、術後肺高血圧（n=12：ASD7, ECD1, 
PDA2, TGA1, PAPVR1）中、女性は22名（88%）、7名（58%）であり、年齢はそれぞれ65.5±2.6歳、60.1±5.2歳
（p=0.316）であった。WHO機能分類は2.3±0.2 vs 2.3±0.3、平均肺動脈圧は30.5±1.2 vs 34.0±2.6 ㎜Hg、肺動脈楔
入圧は13.2±1.3 vs 15.9±2.9 ㎜Hgと有意差はなかったが、肺血管抵抗は術後肺高血圧群で198±27 vs 440±81 dyne
＊ sec/㎝5（p=0.001）と有意に高く、Qp/Qsは2.34±0.14 vs 1.08±0.12（p＜0.0001）、心係数は5.65±0.37 vs 2.39±
0.27 ㎖/m2（p＜0.0001）と有意に少なかった。肺動脈中酸素飽和度は85.2±0.8 vs 66.1±3.0%（p＜0.0001）と低く、
TAPSEは22.7±2.3vs 12.7±1.5 ㎜（p=0.011）と低心機能を呈していた。
【結論】 術後肺高血圧は未根治左右シャント由来肺高血圧症と比べ肺血管リモデリングの進行や低右心機能、肺動脈内低酸
素がみられ、予後不良の病態に関与している可能性が示唆せれた。
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SA2-2-1 先天性心疾患における移行医療の新しいデータマネージメントの試み
ー AMED 研究事業より
A new clinical data management system of transition in congenital heart disease -from a clinical 
study of Japan Agency for Medical Research and Development

白石 公 1）、市川 肇 2）、吉松 淳 3）、黒嵜 健一 1）、大内 秀雄 1）、安田 聡 4）、安斎 俊久 4）、宍戸 稔聡 5）、
原口 亮 6）、中村 文明 7）、赤木 禎治 8）、八尾 厚史 9）、丹羽 公一郎 10）

1）国立循環器病研究センター、2）国立循環器病研究センター小児心臓外科、3）国立循環器病研究センター周産期婦人科、4）国立循環器病研
究センター心臓血管内科、5）国立循環器病研究センター研究推進支援部門、6）国立循環器病研究センター情報基盤開発室、7）国立循環器病
研究センター循環器病統合情報センター、8）岡山大学病院循環器疾患治療部、9）東京大学医学部保健・健康推進本部、10）聖路加国際病院

Isao Shiraishi1）, Hajime Ichikawa2）, Jun Yoshimatsu3）, Kennichi Kurosaki 1）, Hideo Ohuchi1）, Satoshi Yasuda4）, 
Toshihisa Anzai4）, Toshiaki Shishido5）, Ryou Haraguchi6）, Fumiaki Nakamura7）, Teiji Akagi8）, Atsushi Yao9）, Kouichirou Niwa10）

1）National Cerebral and Cardiovascular Center, 2）National Cerebral and Cardiovascular Center, 3）National Cerebral and Cardiovascular Center, 
4）National Cerebral and Cardiovascular Center, 5）National Cerebral and Cardiovascular Center, 6）National Cerebral and Cardiovascular Center, 
7）National Cerebral and Cardiovascular Center, 8）Okayama University Hospital, Adult Congenital Disease Center, 
9）University of Tokyo, Department of Cardiovascular Medicine, 10）St. Lukes International Hospital

【背景と目的】 先天性心疾患診療には、小児期から成人期までの長期にわたる患者の診療情報の整理と共有が必要であるが、
診療情報の入力には医師に大きな労力を必要とするため、小児期から成人期までの一貫した診療データベースはこれまでに
十分に整備されてこなかった。今回の研究では、既存のデータベースをコンピューター内で突合させることにより、先天性
心疾患の小児期から成人期までの新たな診療データベースを、医師の労力を伴うことなく整備することを目的とする。
【方法】 先天性心疾患に関連した既存の複数のデータベース（学会主導の患者データベース、病院DPCもしくはレセプトな
ど診療データベース）を収集し、各々を突合させることにより、新たな総合的患者データベースを構築する。2015年度には、
まず多数の先天性心疾患患者を抱えるもDPCを採用していない全国の小児病院を対象として、データ収集のためのシステ
ム構築を進める。
【結果】 2015年10月よりAMED主導で研究が開始され、11月に国立循環器病研究センター倫理委員会での承認を済ませた。
現在対象となる全国の小児病院からデータの収集を行い、患者データの突合作業を試みている。
【結論】 このシステムが完成すると、先天性心疾患患者の小児期から成人期までのデータベースを確立することができ、医療
行政への貢献のみならず、患者の長期予後の改善や、今後介入を必要とする臨床研究の実施に大きく貢献する可能性がある。

SA2-2-2 成人先天性心疾患のチーム医療における小児集中治療部（PICU）の役割
Role of Pediatric Intensive Care Unit（PICU）for Adult Congenital Heart Disease Treating Teams

片岡 功一1）2）3）、河田 政明1）3）4）、佐藤 智幸2）、松原 大輔2）、横溝 亜希子2）、岡 健介2）、古井 貞浩2）、
安済 達也2）、南 孝臣2）、大塚 洋司1）、永野 達也1）、中村 文人1）、岩井 英隆1）、原 鉄人1）、
多賀 直行1）、今井 靖3）、前川 慶之1）3）4）、吉積 功1）3）4）、竹内 護1）

1）自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部、2）自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児科、
3）自治医科大学 成人先天性心疾患センター、4）自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科

Koichi Kataoka1）2）3）, Masaaki Kawada1）3）4）, Tomoyuki Sato2）, Daisuke Matsubara2）, Akiko Yokomizo2）, Kensuke Oka2）, 
Sadahiro Furui2）, Tatsuya Anzai2）, Takaomi Minami2）, Yoji Otsuka1）, Tatsuya Nagano1）, Fumito Nakamura1）, Hidetaka Iwai1）, 
Tetsuto Hara1）, Naoyuki Taga1）, Yasushi Imai3）, Yoshiyuki Maekawa1）3）4）, Kou Yoshizumi1）3）4）, Mamoru Takeuchi1）

1）Pediatric Operating Suite and Intensive Care Unit, Jichi Children's Medical Center Tochigi, 
2）Department of Pediatrics, Jichi Children's Medical Center Tochigi, 3）Jichi Adult Congenital Heart Center, 
4）Department of Pediatric and Congenital Cardiovascular Surgery, Jichi Children's Medical Center Tochigi

【背景】 成人先天性心疾患（ACHD）の診療体制は各施設多様であり、成人病棟 /CCUではCHDの管理経験が少ない場合
もある。小児手術・集中治療部（PICU）を有する当施設は大学病院併設型子ども医療センターのため、成人病棟・小児病棟
間の連携も可能である。
【目的】 ACHDのチーム医療におけるPICUの役割の検討。
【対象と方法】 16歳以上を「成人」と定義し、2007年2月～2015年10月にPICUに入室したACHDのべ31例（2回入室5
例）を後方視的に検討した。
【結果】 年齢は16～75歳（中央値17歳、70歳以上3例）。疾患はASD 13例、VSD 6例、Ebstein 奇形2例、PDA 1例、複
合CHD 9例。染色体異常を含む知的障害は8例であった。入室日数は1～16（中央値3）で70歳以上は7～8日と長かった。
死亡1例を除く転室先は成人病棟23例、小児病棟7例。初期の手術 /カテーテル治療症例は術後PICUで管理したが、
ACHDに関する看護師/コメディカルへの教育後成人病棟管理に移行し、2014年以降PICU管理は21 trisomy合併の1例
のみであった。
【考察と結論】 施設の特性はあるが、ACHDの治療導入時期、CHDの管理経験が多いPICUは成人病棟・小児病棟間連携
の要として機能した。成人特有の合併/併存症の観点からACHD症例は成人病棟での管理が望ましいが、知的障害合併例
などPICU管理がより適する場合もある。良いチーム医療のため小児循環器医、成人循環器医、心臓血管外科医等の協働
と共に、診療部署の流動的な運用も重要である。
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SA2-2-3 総合病院に隣接する小児病院における心疾患患者の移行医療の取り組み
An attempt to transit patients with cardiac diseases in a children's hospital adjacent to a general 
hospital

三浦 大1）、福島 直哉1）、大木 寛生1）、加藤 賢2）、田中 博之2）

1）東京都立小児総合医療センター 循環器科、2）東京都立多摩総合医療センター 循環器内科

Masaru Miura1）, Naoya Fukushima1）, Hirotaka Ohki1）, Ken Katoh2）, Hiroyuki Tanaka2）

1）Department of Cardiology, Tokyo Metropolitan Children's Medical Center,  
2）Department of Cardiology, Tokyo Metropolitan Tama Medical Center

【背景】 日本の小児病院の多くは、成人期に移行する特定の施設がなく、連携施設があっても協力体制が不十分なことがあ
る。われわれの小児病院は、2010年に成人対象の都立多摩総合医療センター（総合病院）に隣接して開設された。両院の循
環器疾患の移行医療の体制について分析した。
【方法】 開設以現在までに、先天性心疾患（CHD）、川崎病（KD）等の心疾患を有し、両院に受診した20歳以上の患者につ
き、疾患、合併症、紹介の状況等につき調査した。
【成績】 
1）  小児病院では2015年に145人が通院し、疾患はCHD 127人、KD 10人、その他8人であった。18人が総合病院に紹介
予定で、34人は移行の相談が始まり、うち4人が最近開始した看護師による移行医療の教育を受けていた。

2）  総合病院では、CHD・KD外来を小児病院の医師が担当してきたが、2015年から総合病院の医師も加わった。累計81
人の患者の疾患は、CHD 66人、KD 12人、その他3人で、CHDのうち移行に問題のある合併症として、チアノーゼ・
肺高血圧を9人、重篤な不整脈を7人、染色体異常・症候群等心身障害を31人に認めた。外来への紹介元は小児病院51
人、総合病院の前身6人、他院24人で、入院例は病状に応じ両院で協力して診療していた。

【考察】 小児病院と総合病院が隣接した構造を活かし、問題のある症例を含め移行が進んでいた。一方、小児病院にとど
まっている成人も多く、移行を促すために看護師による教育が一助になると考える。

SA2-2-4 成人先天性心疾患診療における他科連携の重要性と傾向についての検討
Analysis for the importance and tendency to collaborate with other departments in 
ACHD treatment

浅野 遼太郎1）2）3）、森 善樹2）、中嶌 八隅2）、小出 昌秋3）、岡 俊明1）

1）聖隷浜松病院 循環器科、2）聖隷浜松病院 小児循環器科、3）聖隷浜松病院 心臓血管外科

Ryotaro Asano1）2）3）, Yoshiki Mori2）, Yasumi Nakashima2）, Masaaki Koide3）, Toshiaki Oka1）

1）Department of Cardiology, Seirei Hamamatsu General Hospital, 
2）Department of Pediatric Cardiology, Seirei Hamamatsu General Hospital, 
3）Department of Cardiovascular Surgery, Seirei Hamamatsu General Hospital

【背景】 Fontan術後遠隔期に代表される様に、先天性心疾患は加齢に伴って多臓器に影響がでてくる。成人先天性心疾患
（ACHD）診療は他科との連携が重要であることは以前から指摘されているが、心疾患や病態でその違いがあるかなど不明
な点が多い。
【目的】 ACHD患者の他科受診、連携の実情を明らかにすること。
【方法】 当院に外来通院する2011年以降のACHD患者（16歳以上）を対象にした。疾患をASD, VSD, PSなどの単純心奇
形（S群）とTOF, AVSD, TGAなどの複雑心奇形（C群）に分け、チアノーゼ有無、心不全程度で循環器関係以外の診療科
受診について診療録より後方視的に検討した。
【結果】 対象は402人。S群242例、C群160例でそれぞれ年齢は35.4±19.7歳、31.4±14.5歳で性差はなかった。S群の
併診科は産婦人科（10%）、消化器内科（8%）、脳神経科（7%）の順に、C群は消化器内科（18%）、脳神経科（10%）、産婦
人科（8%）の順に多かった。精神科受診はC群（62.5%）で多かった。平均通院科数はC群（0.88科）が S群（0.52科）より
多く、NYHAⅡ度以上群（1.7科）がNYHAⅠ度群（0.55科）より多かった。チアノーゼ有り群（1.07科）はチアノーゼなし
群（0.65科）より多く、特に腎臓内科受診に関係していた。疾患別ではPTA 2.0, SV/TA 1.9, Ebstein 1.5の順で多かった。
【まとめ】 精神科は複雑心奇形、腎内科受診はチアノーゼ残存患者に多かった。ACHD患者は心疾患の複雑性に関わらず、
消化器内科、脳神経科、産婦人科との連携が重要だった。
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SA2-2-5

SB1-1-1

Is Transition to Adult Congenital Heart Disease Care Ready in Korea?

成人心房中隔欠損症に合併する心房細動
Reentrant and Focal Activations During Atrial Fibrillation in Patients With Atrial Septal Defect

Jae Kon Ko
Department of Pediatric Cardiology, Asan Medical Center, Seoul, Korea

新田 隆
日本医科大学 心臓血管外科

Takashi Nitta
Nippon Medical School

 The advancements in medical care have led to an expected 90% survival into adulthood for children born with congenital heart 
disease (CHD). Consequently, adults now outnumber children with CHD. This emerging adult congenital heart disease(ACHD) 
population brings new challenges to cardiologists. The information about prevalence of ACHD is important fi rst step to planning 
the specialized care. However, to get the true number is not so easy and the population of ACHD depends on the each nation’s 
history of development in the management of CHD. In a report from the Netherlands, they showed the number of adults with 
CHD could be estimated from the CHD incidence, the annual birth rate, and the survival rates for simple, moderate and complex 
lesions and they suggested overall prevalence of CHD in the adult population is in the region of 3,000 per million. Applying this 
estimation to Korea, nearly 110,000 adults with CHD was estimated in 2012, however, the true number may be much smaller 
than this calculation due to late development of CHD surgery in Korea. From early ’80s, the number of CHD surgery in Korea 
has explosively increased owing to expanded establishment of national health insurance system and increased social supports 
from various routes. In near future, adults with CHD in Korea will outnumber children as in the developed world. Maintenance 
of registries for adults with CHD is necessary to generate data on disease burden and to set the planning the care of ACHD.
 Complete correction of CHD is not always possible and in patients with some complex defects only a partial repair is achiev-
able. Most of these patients will continue to suff er from residual problems and sequelae related to their malformations sooner or 
later. Also the common health problems in adults, like coronary heart disease, hypertension and metabolic syndrome become a 
challenge in adults with CHD and these problems are beyond the educational and experiential background of pediatric cardiolo-
gist. So transition from pediatric to adult care of these patients has become important issue. However, before transfer of adoles-
cents with CHD, we need suffi  cient number of adult cardiologists who have understanding of the needs for life-long management 
of ACHD. The complex pre- and postoperative anatomy and hemodynamics of CHD pose diffi  cult problems to adult cardiologist 
and psychosocial issues are also important in adults with CHD. So the optimal care of ACHD patients requires multidisciplinary 
and collaborative approach.  
 The society of ACHD in Korea has established in 2003. After then the society has made an eff ort to inform the importance 
of ACHD care to both pediatric and adult cardiologists. However, still now in Korea there is a few institutes to have the clinic 
for ACHD patients and moreover in most hospitals mainly pediatric cardiologists exert themselves to the care of the adults with 
CHD. Care of ACHD in Korea still remains to be under an inadequate environment and it is the crucial time for preparing and 
planning the establishment of further special facilities and training of personnel necessary for the care of these patients. 

Background: Adult patients with atrial septal defect frequently experience atrial fi brillation. However, the electro-
physiologic mechanism has not been directly examined, and the optimal surgical procedure has not been determined. 
Methods: Ten patients undergoing operations for atrial septal defect and atrial fi brillation underwent intraoperative 
mapping by use of 253 epicardial electrodes. There were 7 men and 3 women, whose average age was 54±11 years. 
Eight patients had a secundum defect and 2 a primum defect. There were 4 patients with paroxysmal atrial fi brillation 
and 6 with long-standing persistent atrial fi brillation. A modifi ed biatrial Maze procedure was performed in 6 patients 
and pulmonary vein isolation with no other left atrial lesions in 4. 
Results: The reentrant or focal activations driving atrial fi brillation were confi ned within the right atrium in all patients 
with paroxysmal atrial fi brillation, whereas multiple focal activations arising from the pulmonary veins or posterior left 
atrium and reentrant activations in the left atrium were observed in 5 of 6 patients with long-standing persistent atrial 
fi brillation. In 9 patients, sinus rhythm was restored postoperatively and 8 of those patients have been free of any atrial 
fi brillation during a follow-up period of 94±45 months. 
Conclusions: The pattern of the atrial activation during atrial fi brillation correlated with the type of atrial fi brillation 
and varied from a simple right atrial reentry to complex reentrant and focal activations in the left atrium. 
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SB1-1-2 術後成人先天性心疾患に対する心房細動アブレーション
Catheter Ablation for Atrial Fibrillation in  Adult Patients with "Repaired" Congenital Heart Disease

岡田 綾子、小口 泰尚、正印 航、清水 邦彦、吉江 幸司、竹内 崇博、元木 博彦、庄田 守男、 
池田 宇一
信州大学医学部 循環器内科

Ayako Okada
Department of Cardiovascular Medicine, Shinshu University School of Medicine

　術後先天性心疾患の遠隔期には多彩な上室性不整脈が出現し、抗不整脈薬治療、カテーテルアブレーション治療、デバイ
ス治療、外科的治療などの治療を試みても抑制困難なことがある。とくに心房リモデリングが進行した症例では多源性心房
頻拍や心房細動が発症し、血行動態に著しい影響を与える。本シンポジウムでは、高度右房リモデリングが進行し薬物治療
抵抗性心房細動を発症した症例に対し、カテーテルアブレーション治療を行い洞調律維持に成功した複数症例を報告し、通
常の肺静脈隔離術ではないアプローチ法を提示する。症例は純型肺動脈閉鎖症に心内修復術を行い、遠隔期に持続性心房細
動を認めた36才女性と、両大血管右室起始症に対してAPC-Fontan手術が行われ、遠隔期に心房頻拍、心房細動を認めた
39才男性である。いずれの症例も三次元不整脈マップ下に心房細動、心房頻拍中の異常電位を焼灼することにより心房細
動は心房頻拍化、徐拍化し洞調律を維持することに成功した。若干の文献的考察をくわえて報告する。

SB1-1-3 Atrial arrhythmias in adult congenital heart disease

June Huh
Department of Pediatrics, Division of Cardiology, GUCH clinic, Heart Vascular Stroke Institute, Samsung Medical Center, 
Sungkyunkwan University School of Medicine, Seoul, Republic of Korea

 The number of adults congenital heart disease (ACHD) is rapidly growing as advances in the care of complex con-
genital heart diseases improves. Among the longterm complications of ACHD, rhythm disturbance is an important 
issue not only due to the cause of sudden death but also relation to the quality of life. Arrhythmias in adult congenital 
heart disease are related to several predisposing factors to arrhythmias such as 1) the underlying cardiac defect, 2) 
hemodynamic changes as part of the natural history, 3) surgical repair and scarring and 4) residual postoperative hemo-
dynamic abnormalities. Atrial arrhythmia may cause serious hemodynamic compromise especially in single ventricle 
physiology or preexisting ventricular dysfunction in ACHD. Acquired factors such as aging, hypertension, diabetes, 
obesity, and others may also contribute to arrhythmogenesis in ACHD. With aging, atrial fi brillation increases in ACHD 
as well as in general population. Long life span of ACHD patients will get ACHD doctors face higher incidence of atrial 
arrhythmias than general population. ACHD doctors should be alert to the complication related to atrial fi brillation 
such as thromboembolic cerebrovascular accident and heart failure. Risk stratifi cation is the fi rst step to prevention 
and proper management of the ACHD patients at risk of atrial arrhythmias. In addition to the predisposing factors, car-
diovascular risk factors should be considered such as in general population. Catheter ablation and arrhythmia surgery 
have been increasingly applied showing improving success rates with technological advancement despite complicated 
arrhythmia circuits in complex anatomy and diffi  culty of access. This rapidly growing population of ACHD and its 
longer life span emphasizes the need for prevention and proper treatment of atrial arrhythmias in ACHD.
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SB1-1-5 心房細動に対するカテーテルアブレーションを行った先天性心疾患術後症例の検討
Catheter Ablation for Atrial Fibrillation in Patients with CHD

籏 義仁、山崎 武士、藤井 隆成、藤本 一途、曽我 恭司、富田 英
昭和大学横浜市北部病院 循環器センター

Yoshihito Hata, Takeshi Yamazaki, Takanari Fujii, Kazuto Fujimoto, Takashi Soga, Hideshi Tomita
Cardiovascular Center, Showa University Northern Yokohama Hospital

【背景】 先天性心疾患術後に発症する上室性頻拍（SVT）は、先天性心疾患（CHD）心内修復術後遠隔期に出現する最も頻度
が高い合併症である。その多くは心房頻拍（AT）や心房細動（AF）である。近年、心房細動に対するカテーテルアブレー
ション（ABL）の成績も向上した。心房細動のABLを行ったCHD症例を検討した。
【方法】 2000年4月から2015年10月までに SVTがありABLを受けた110例（36±16歳）を検討した。そのうち8例（39
歳±12歳、男性5例）がAFの治療を受けた。1例は外科治療の適応と判断され心房頻拍のABLのみを行い、Fontan
（TCPC）とmaze手術を受けた。7例（ASD 2, AVSD 1, one and one half repair 2, TCPC Fontan 1, TOF 1）はすべて発
作性AFであった。肺静脈隔離（PVI）とGP ablationに加えてFocal ATやmacro-reentrant ATに対するABLを行った。
【結果】 TCPC FontanとTOFの2例ではmaze手術の既往があった。one and one half repair, TCPC Fontanの各1例で
は下大静脈-右心房間の穿刺から心内へのアプローチを要した。6例ではRA内でのAT/AFLに対するABLも行った。2
例はRA内にmultiple focal ATを合併していた。3例で抗不整脈薬の継続を行っている。全例で合併症はなかった。
【まとめ】 CHD後に薬剤抵抗性AFが起こる症例がいる。ABLも治療オプションにひとつであるが、十分に治療戦略を練
る必要がある。

SB1-1-4 複雑先天性心疾患患者の心房細動における心房負荷の関与。右房か左房か？
Atrial hemodynamic abnormalities in the patients with complex congenital heart disease with 
atrial fi brillation

宮崎 文1）、根岸 潤1）、坂口 平馬1）、羽山 陽介1）、則武 加奈恵1）、津田 悦子1）、山田 修1）、
帆足 孝也2）、鍵崎 康治2）、市川 肇2）、大内 秀雄1）

1）国立循環器病研究センター 小児循環器科、2）国立循環器病研究センター小児心臓血管外科

Aya Miyazaki1）, Jun Negishi1）, Heima Sakaguchi1）, Yosuke Hayama1）, Kanae Noritake1）, Etsuko Tsuda1）, 
Osamu Yamada1）, Takaya Hoashi2）, Koji Kagisaki2）, Hajime Ichikawa2）, Hideo Ohuchi1）

1）National Cerebal and Cardiovascular Center, Department of Pediatric Cardiology, 
2）National Cerebral and Cardiovascular Center, Department of Pediatric Cardiovascular Surgery

【背景】 複雑先天性心疾患患者（CHD）の心房細動（AF）の機序は不明な点が多く、それを解明することは治療戦略の上で
重要である。
【目的・方法】 AF機序解明を目的に、心房中隔欠損を除くAF合併CHD 42例（≧15歳）を対象に、診療録から後方視的
に右房（RA）・左房（LA）負荷の有無及びその治療効果を検討した。解剖学的RA・LAを明瞭にするため、相同心、心房
内血流転換術後は除外した。RA負荷はRA圧≧12 ㎜HgまたはRA面積≧16 ㎝2/m2、LA負荷はLA圧≧12 ㎜Hgまた
はLA容積≧34 ㎖/m2とした。
【結果】 AF時年齢は28.5±14.9歳。基礎疾患はファロー四徴術後10、機能的二心室修復術後7、心房肺動脈吻合型フォン
タン術後6、心室中隔形成術後5、未修復CHD 10、その他4例。7例（17%）に左上大静脈遺残を認めた。心房負荷解析可
能な38例のうち、RA・LA・RA+LA負荷・負荷所見なしはそれぞれ14（37%）・9（24%）・11（29%）・4例（11%）であっ
た。経過観察終了時、永続性AFは18（43%）、治療により1年以上再発のない心房調律は13例（31%）。その治療の内訳は、
手術介入6/13（RA負荷軽減4・LA負荷軽減1・RA側心室圧軽減1）、RA側アブレーション3/13、心房ペーシング2/13、
I・Ⅲ群抗不整脈薬投与8/13例であった。
【結論】 AF合併CHDの6割にRA負荷が存在し、RA負荷軽減またはRA側アブレーションが有効であった例が存在した。
CHDのAFはLAのみならずRAの関与も示唆され、症例に応じた治療戦略を要する。
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SB1-1-6 Fontan術後の上室頻拍に対するアブレーション
Radiofrequency catheter ablation of supraventricular tacycardia in the patients after Fontan 
surgery

豊原 啓子1）、西村 智美1）、工藤 恵道1）、竹内 大二1）、稲井 慶1）、富松 宏文1）、篠原 徳子1）、 
朴 仁三1）、中西 敏雄1）、庄田 守男2）

1）東京女子医科大学 循環器小児科、2）東京女子医科大学 循環器内科

Keiko Toyohara1）, Tomomi Nishimura1）, Yoshimichi Kudo1）, Daiji Takeuchi1）, Kei Inai1）, Hirofumi Tomimatsu1）, 
Tokuko Shinohara1）, In Sam Park1）, Toshio Nakanishi1）, Morio Shoda2）

1）Department of Pediatric Cardiology Tokyo Womens Medical Universuty,  
2）Department of Cardiology Tokyo Womens Medical University

【背景】 Fontan術後の上室頻拍は、血行動態の悪化を来たすことが多い。治療の選択肢としては高周波カテーテルアブレー
ション（RFCA）が挙げられる。
【目的】 APC（atrio-pulmonary connection）およびTCPC（total cavo-pulmonary connection）術後にRFCAを施行した
症例の結果について検討する。
【症例】 APC 45例、TCPC 19例、年齢中央値はAPC群28歳、TCPC群19歳であった。
【結果】 APC症例は心房粗動（AFL）または心房内マクロリエントリー頻拍（IART）が45例中44例（97%）に認められた。
3種類以上のAFL/IARTは39例（87%）に認めた。1例に通常型房室結節回帰頻拍（AVNRT）を認めた。AFL/IARTの基
質が肺静脈心房（PVA）に存在した3例とAVNRT 1例は大動脈経由でアプローチを行った。
　TCPC症例は19例全例で頻拍基質はPVAに存在した。WPW症候群1例、非通常型AVNRT 1例、2つの房室結節間の
回帰頻拍2例、AFL/IART 15例（79%）であった。3種類以上のAFL/IARTは12例（63%）であった。RFCAのためのア
プローチは大動脈経由4例、fenestration経由3例、baffl  e/conduit 穿刺12例であった。
　すべての頻拍がRFCAできたと定義した急性期RFCA成功率はAPC群67%（30/45）TCPC群68%（13/19）であった。
再発率はAPC群30%（9/30）、TCPC群38%（5/13）であった。不成功例、再発例はすべて抗不整脈薬、ペースメーカー
植込みを併用することによって頻拍のコントロールは可能であった。
【結論】 APC群、TCPC群間にRFCAの成功率、再発率に差を認めなかった。

SB1-2-1 成人期に死亡した Fontan術後の4例
4 cases of Failed Fontan

満下 紀恵1）、田中 靖彦1）、小野 安生1）、坂本 裕樹2）、芳本 潤1）、金 成海1）、新居 正基1）

1）静岡県立こども病院 循環器科、2）静岡県立総合病院 循環器科

Norie Mitsushita1）, Yasuhiko Tanaka1）, Yasuo Ono1）, Hiroki Sakamoto2）, Jun Yoshimoto1）, Sung Hae Kim1）, 
Masaki Nii1）

1）Shizuoka Childen's Hospital Department of Cardiology, 2）Shizuoka General Hospital Department of Cardiology

【背景】 遠隔期のFontan術後のさまざまな合併症が指摘されるようになってきている。心疾患そのものの悪化やFontan
循環に起因する低心拍出症候群、各臓器疾患など多岐にわたり成人期に問題となる。当院で行われたFontan術患者のうち、
成人期以降の死亡例を報告する。
【結果】 1997年以前に出生し、当院でFontan術を施行された症例90名のうち21名が死亡しているが、成人期（18歳以上）
で死亡した例は4例であった。
【症例1】 TA1c HAA AS。Van Praagh、rt Glenn後16歳でTCPC。脳梗塞既往。PAVFとVVcollate. によるチアノー
ゼ持続。HCCと肝硬変合併。17歳CVP19 ㎜Hg。肝不全、チアノーゼが悪化し27歳死亡。
【症例2】 SRV PA。2回のAPshunt、Glenn後、11歳でTCPC。VVcollate. と側弯による換気障害でチアノーゼ持続、心
房頻拍、肝硬変、褐色細胞腫合併。16歳CVP17 ㎜Hg。在宅人工呼吸器導入。27歳死亡。
【症例3】 SV AS COA。SCF、Glenn後12歳でTCPC。心房頻拍合併。脳梗塞既往。18歳 subAS解除。チアノーゼ悪化。
19歳CVP15 ㎜Hg。19歳自宅でCPAで発見。
【症例4】 左側相同、SV CVAC AIVC。前医でPAB、APshunt 後、当院で8歳Fontan（LT）。肝硬変合併。PVC、心房
頻拍合併。17歳CVP13 ㎜Hg。TCPCconversion待機中、18歳職場でCPA。
【まとめ】 3例はFontan術後もチアノーゼが持続していた。3例で肝硬変、3例で心房頻拍等の不整脈を合併。肝硬変合併
例は肝不全とFontan不全の両者により治療困難だった。
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SB1-2-2 PLE患者の終末期像についての検討
End of life of the patients with PLE

清水 美妃子、朝貝 省史、稲井 慶、篠原 徳子、富松 宏文、中西 敏雄、朴 仁三
東京女子医科大学循環器小児科

Mikiko Shimizu, Satoshi Asagai, Kei Inai, Tokuko Shinohara, Hirofumi Tomimatsu, Toshio Nakanishi, In Sam Park
Tokyo Women's Medical University

【背景】 Fontan術後患者の合併症の中で、タンパク漏出性胃腸症（PLE）は予後不良であることが知られている。
【目的】 PLE患者の終末像について検討すること。
【方法】 当科で管理しているPLE20例について死亡例（D群）8例と生存例（A群）12例で後方視的に検討した。
【結果】 PLE発症後観察期間は平均9.5（0.8-20.9）年で、D群は発症から5.5±4.1年で死亡していた。2例は他院で死亡。
PLE発症時年齢はA群16.0±9.9歳、D群18.4±7.7歳。PLEに対する治療として、ヘパリン、ステロイド、肺血管拡張
薬、トルバプタンが使用されていたが、2群間に治療内容の差はなかった。A群では7例（58%）でPLEが改善していた。
経過中の中心静脈圧、肺血管抵抗、心拍出量に差はなかった。死因は複合的で、死亡時の状況は、心収縮低下は1例、低
Naに伴う意識障害4例、血管内脱水3例、腎機能障害4例、肝硬変4例、DIC2例、敗血症4例（内臓錯位症候群はA群5
例D群4例）、頭蓋内出血を3例に認めていた。当院で看取った症例は、2例で鎮静剤を用いて苦痛を軽減する様に配慮し、
不整脈で急変した症例を除き積極的な蘇生は行わなかった。腹水による横隔膜拳上、呼吸苦を軽減するため腹水穿刺を行っ
た症例が1例あった。3例で病理解剖を行った。
【結論】 治療が奏功する例も経験されるが、PLEの予後は不良であり、その死因は複合的であった。十分な経過説明を行っ
た上で、苦痛のない最期を迎えられるように配慮することが大切と思われた。

SB1-2-3 「家に帰りたい」希望を叶えるために
末期 ACHD患者とその家族との関わりの一考察
To grant patient's hopes that "I'd like to go home"
A study of the relationship with End-stage ACHD patient and the family

河野 由枝、鍛治 弘子
国立循環器病研究センター 看護部

Yukie Kawano, Hiroko Kaji
Department of Nursing, National Cerebral and Cardiovascular Center

【はじめに】 Fontan術後遠隔期の疾患の軌跡は明らかではなく、予後予測は難しい。今回、末期ACHD患者・家族との関
わりを通して、ACPの在り方を考察した。
【事例紹介】 37歳 男性、会社員、彼女と同居、家族は母と兄。
　Fontan術（19歳）施行、成人以降、外来は一人で受診。32歳時三尖弁置換術を進められるが、夢を優先し患者の意思で
手術を延期した。31歳・35歳時に脳出血・硬膜外血腫を併発し弁置換術は困難と判断された。今回、心不全で入院、肝腎
症候群の治療の甲斐なく末期状態となった。患者は現在の病状は理解していたが、今後の見通しは話されていない（未告知）。
【実際の関わり】 医師にとって告知は「未来を抱く患者には残酷」という思いがあり、医師の大きな負担となっていた。母
は「最期まで希望をもって生きてほしい」と一縷の望みを持ち続け、予後を伝えない選択をされた。悪化していく患者の
姿から、母は “自宅へ連れて帰りたい ”と申し出られる。未告知で外泊中に急変した場合、患者の状況への適応を妨げ、医
療者・家族との信頼関係の悪化を懸念し本人への告知が必要となった。しかし、患者の状態から兄が外泊を強く拒否したた
め患者の希望は叶わなかった。
【考察・まとめ】 ACPがなされていないと患者の意向を尊重したケアの実施は難しい。End of Life を見据え、ケアのタイ
ミングを逸しないようACPをいつ・誰と・どこまで・どのように行うか多職種チームでの検討が必要である。
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SB1-3-1 先天性心疾患患者のQuality of Life：国際調査における日本の特徴
The quality of life of Japanese adult patients with congenital heart disease in an international 
context

榎本 淳子1）2）、水野 芳子2）、立野 滋2）、松尾 浩三2）、岡島 良知2）、川副 泰隆2）、森島 宏子2）、 
武智 史恵2）、丹羽 公一郎3）

1）東洋大学、2）千葉県循環器病センター、3）聖路加国際病院

Junko Enomoto1）2）, Yoshiko Mizuno2）, Shigeru Tateno2）, Kozo Matsuo2）, Yoshitomo Okajima2）,  
Yasutaka Kawasoe2）, Hiroko Morishima2）, Fumie Takechi2）, Koichirou Niwa3）

1）Toyo University, 2）Chiba Cerebral and Cardiovascular Center, 3）St. Luke's International Hospital

【はじめに】 成人先天性心疾患（ACHD）患者のQOLや心理社会面の特徴は、諸国で調査が行われているが、調査方法の差
異により結果を比較することは困難であった。そこで2013-15年に、欧米・アジア等15カ国で統一の質問紙を用いて患者
のQOLや心理社会面について国際調査が行われた。本発表では、海外の調査結果と比較しながら日本の特徴について示す。
【方法】 日本のACHD患者257名（年齢の中央値31）、対照群183名（同35）と15カ国のACHD患者4,028名（同32）を対
象として、人口動態、QOL、生活満足度、疾患認識等を調査した。
【結果】 日本の患者のQOL、生活満足度は15カ国の中で最も低かったが、その値は日本の対照群のQOL、生活満足度と有意
差はなかった（QOL/生活満足度：15カ国の患者の中央値=80/27, IQR=20/8；日本の患者の中央値=75/21, IQR=30/8；
日本の対照群の中央値=76/23, IQR=19/9）。また人口動態面では、仕事のない状態は患者のQOLを低める、またNYHA 1
はQOLを高める要因となり、この結果は他国と同様であった。さらに疾患認識では、症状が生じる頻度や病気が感情に与
える影響が少ないこと、そして病気を理解していることがQOLを高める要因となっていた（全てp＜0.01）。
【結論】 日本人のQOL、生活満足感は疾患の有無に拘わらず低い。患者のQOLの改善には、就業など社会との接点を持つ
こと、また病気について患者自身が理解し、過度に感情が揺らされない支援が重要である。

SB1-3-2 成人先天性心疾患における精神心理的問題 ―精神医学的な観点から―
Mental and psychological problems in adult patients with congenital heart disease: From the 
perspective of psychiatry

森島 宏子
千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部

Hiroko Morishima
Department of Adult Congenital Heart Disease, Chiba Cerebral and Cardiovascular Center

　医療技術の進歩に伴い、先天性心疾患患者の多くが成人期に達するようになった。しかし、それとともに、成人期への成
長過程において、身体的な問題のみではなく、社会生活上での多様な問題が指摘されるようにもなっている。先天性心疾患
患者が成長する段階において直面する問題では、小児から成人への移行期医療や、更には心疾患の特性としての終末期医療
までも考慮される必要があり、医療者には、身体的な治療のみでなく、全人的な医療が求められている。それらの問題の中
で、先天性心疾患における精神心理的問題に、わが国でも着目されてから年数が経過している。幼少時より先天性心疾患を
患いながら成長するその過程においては、病状の変化を含めた多くのライフイベントがあり、その様々な要素が人格形成や
心理発達、精神機能にも影響すると考えられる。そのため、現在直面している精神心理的問題に対しては、その成長段階へ
の対応も必要と考えられ、先天性心疾患が精神心理的な側面に与える影響に関して、多方面で研究が進められており、その
途上にある。
　本発表では、先天性心疾患患者が一生涯の中で経験する可能性のある精神心理的な問題に関して、精神医学的な観点から
考察するとともに、「先天性心疾患とともに生きていく」ための今後の課題にも触れながら再考する。
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SB1-3-3 成人先天性心疾患患者のメンタルケアに関する小児専門病院の現状と課題
Mental Care for ACHD Patients in Children’s Hospital: Present Status and Problems

権守 礼美
神奈川県立病院機構 神奈川県立こども医療センター 看護部

Ayami Gonnokami
Kanagawa Chidren's Medical Center

　成人先天性心疾患患者は、しばしば社会心理的問題を抱え、専門的支援を必要とすることがある。社会心理的問題は、成
人医療施設への移行に影響する要因の一つであり、循環器内科を対象とした研究においても、「精神心理的問題への対処」
や「親子関係への対応」に診療上困難感があり、そのため成人医療施設への移行に向けた患者・家族への支援や、社会心
理的問題を抱える患者に対する支援が必要であることが報告されている（2014 落合）。当院では、過去3年に循環器科外来
を受診した23歳以上の成人先天性心疾患患者が152名おり、うち10名（6％）がフォロー終了、35名（23％）が成人医療施
設への移行ができ、24名（16％）の患者が成人医療施設と併診していた。また受診状況が不明な患者が1名、82名（54％）
の患者が移行できていない状況にあった。今回は、これらの患者のメンタルケアに関する現状から、小児専門病院の今後の
課題を考えていきたい。

SB1-3-4 The relationship of parental rearing behavior, attachmentpeers, and self-esteemas 
well as depressive symptomsin adolescents with congenital heart disease

Ju Ryoung Moon1）, June Huh2）, I-Seok Kang2）, Sung A Chang3）, Seung Woo Park3）, Hyuk Yang4）, Tae-Gook Jun4）

1）Grown-Up Congenital Heart Clinic, Cardiac Center, 2）Department of Pediatrics, 3）Department of Medicine, 
4） Department of Thoracic and Cardiovascular surgery, Heart Vascular ＆ Stoke Institute, Samsung Medical Center, Sungkyunkwan 
University School of Medicine, Seoul, Korea

Objective: This study was to investigate the structural relationships among recalled parental rearing behavior, at-
tachment peers, and self-esteem as well as depressive symptoms in adolescents with congenital heart disease (CHD) 
Methods: Patients completed an ultra-short form of the recalled parental rearing behavior questionnaire, the attach-
ment peer scale, self-esteem and instruments for depression were fi lled out at a routine clinic visit. Structural equation 
modeling was used to analyze the data estimated with the maximum likelihood method approach.
Results: A total of 180 patients were included in the study with a median age at assessment of 17.8 years, 64% male. 
The results indicated that the model was appropriate in terms of goodness of fi t and signifi cant path based of the 
validation procedure. First, two exogenous (recalled parental behavior rearing behavior, peer attachment) and one 
endogenous (self-esteem) variable had direct and indirect infl uence on adolescents’depressive symptoms and predic-
tive power; the total variance of depression was 69%. More, self-esteem had a full mediating eff ect on the relationship 
between parental rearing behavior, peer attachment and depressive symptoms. Second, for the total eff ect, the most 
contributive variable to their depressive symptoms was self-esteem. The next most infl uential contributive variables 
were parental rearing behavior and peer attachment.
Conclusion: These fi nding provide a basic framework for the structural understanding of the depressive symptoms 
experienced by adolescent and young adults with CHD and for the development of the intervention strategies to help 
them cope with their depressive symptoms.
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SB1-3-5 成人先天性心疾患患者のメンタルケアに関する看護師の役割 ―調整役割を中心に
The role of nurse for mental care of adult patients with congenital heart disease
－ focusing on the coordination －

水野 芳子
千葉県循環器病センター 看護局

Yoshiko Mizuno
Chiba Cerebral and Cardiovascular Center Department of nursing

　成人先天性心疾患（以下ACHD）患者の「自立」と「依存」で揺れる葛藤、就業などの生活の変化や症状・治療に伴う
不安定さなど、心理的支援が必要とされる時期があり、臨床心理士や精神科医を中心とした多職種での対応が効果的と言わ
れている。しかし、そうした診療体制をもつ施設は多くはない。当センターでは、成人先天性心疾患診療部に精神科医と臨
床心理士が所属し必要に応じ対応しているが、具体的な関わり方はまだ試行錯誤を繰り返す現状である。
　多職種連携のコンピテンシーフレームワークとして、
1. 役割の明確化
2. 患者・家族・コミュニティ中心のケア
3. チーム機能
4. 連携的リーダーシップ
5. 職種間のコミュニケーション
6. 職種間の葛藤解決
の6つが必要と言われている。これらが達成できるよう看護師に調整役割が期待される。適したタイミングでの臨床心理士
の紹介、臨床心理士と医師、看護師でのカンファレンス、精神科医と臨床心理士の役割分担の相談など、守秘義務は守りつ
つ必要な連携がとれるよう、連絡調整を行う。また、抱える問題により就業相談や体調管理など看護師も相談に入る場合も
ある。当センターの定期受診患者の現状とこれら調整の実際について報告する。

SB2-1-1 Fontan術後女性の卵巣機能は正常か？
Dose the ovary after Fontan procedure are functioning？

川口 晴菜1）、橋本 奈美子2）、清水 彰子3）、河津 由紀子1）、稲村 昇1）、岡本 陽子1）、萱谷 太1）、 
甲村 弘子4）、光田 信明1）

1）大阪府立母子保健総合医療センター、2）日生病院 産婦人科、3）湘南鵠沼産婦人科、4）こうむら女性クリニック

Haruna Kawaguchi1）, Namiko Hashimoto2）, Shoko Shimizu3）, Yukiko Kawadu1）, Noboru Inamura1）,  
Yoko Okamoto1）, Futoshi Kayatani1）, Hiroko Koumura4）, Nobuaki Mitsuda1）

1）Osaka Medical Center and Research Institute for Maternal and Child Health, 2）Nissay Hospital, 3）Syonan Kugenuma Hospital,  
4）Koumura Wemen's Clinic

【目的】 重症先天性心疾患の胎児診断および治療技術の向上に伴って、Fontan術後に生殖年齢まで達する症例が増えてい
る。Fontan術後症例の生殖内分泌機能について調査することを目的とする。
【方法】 Fontan術後女児のうち14歳以上を対象に、生殖内分泌機能について質問紙調査、問診および必要に応じて内分泌
検査、超音波検査、骨密度検査を行った。
【結果】 対象は30例であり、年齢の中央値は18.5歳（14-28歳）であった。10人（33%）が初経未発来であった。月経発来し
ている20例のうち19例は月経不順であった。月経未発来10人中6人が小児婦人科を受診し、2人が2度無月経でありカウ
フマン療法を要し、1人が1度無月経のためゲスターゲン療法を要した。月経不順の19例のうち16例が小児婦人科受診し、
4人が続発性1度無月経にてゲスターゲン療法を要した。卵巣機能正常例のうち2例は計画外の妊娠となった。また、低エ
ストロゲン状態は骨量獲得の妨げとなるが、原発性、続発性無月経症例6例に骨密度検査を施行し、5人が若年性骨粗鬆症
の診断となった。
【結論】 Fontan術後女性は一般人口に比して初経が遅い傾向にあった。卵巣性原発性無月経も含まれており、一定の基準
で婦人科診察が必要であった。逆に卵巣機能正常例うち2例が無計画な妊娠に至り、卵巣機能の把握と適切な性教育が必要
であると考えられた。
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SB2-1-2 女性成人先天性心疾患患者が直面する婦人科疾患　当院通院患者における報告
Gynecological Diseases in Adult Patients with Congenital Heart Disease reported from 
St. Luke's International Hospital

川松 直人、椎名 由美、白井 丈晶、丹羽 公一郎
聖路加国際病院 心血管センター 循環器内科

Naoto Kawamatsu, Yumi Shiina, Takeaki Shirai, Koichiro Niwa
Department of Cardiology, Cardiovascular Center, St Luke's International Hospital

【背景と目的】 女性成人先天性心疾患患者は婦人科疾患を合併しやすいことが経験的に知られている。本邦でも先天性心疾
患合併妊娠は増加傾向であるが、この婦人科疾患は妊娠・出産のみならず社会生活にも影響を及ぼしうる。今回、成人先天
性心疾患患者の合併する婦人科疾患について疾患群や有病率を把握することを目的とした。
【方法】 2011年4月から2015年9月までの期間に当院成人先天性心疾患外来を受診した満15歳以上の女性患者252例（34±
10歳［15-71歳］）を対象にカルテレビューを行った。初診時までの既往は問診で確認した記録を用いた。またその後経過
観察中の症例については本人からの訴えの記録、あるいは新たな罹患の有無がないか確認した記録を用いた。偶発的に指摘
された治療適応のない婦人科疾患については検討に加えず、経過観察を目的とした定期受診を含む医療介入を必要とした疾
患のみを罹患数に加えた。
【結果】 心疾患のうちわけとして川崎病13例、心房中隔欠損症32例、心室中隔欠損症45例、ファロー四徴症37例、
Fontan術後18例、修正大血管転位10例、完全大血管転位9例、他、であった。婦人科疾患の罹患は24%の症例で認めら
れた。その半数は受診を必要とするほどの月経困難症が占めたが、その原因として子宮内膜症（子宮腺筋症含む）、子宮筋
腫がともに38%ずつであった。他の婦人科疾患として卵巣腫瘍が6%であった。
　他、一般成人での罹患率との比較など文献的考察も含めて報告する。

SB2-1-3 若年女性の大動脈弁置換術と妊娠・出産
Pregnancy and childbirth of young female patients with congenital heart disease

古田 晃久
聖隷浜松病院 心臓血管外科

Akihisa Furuta
Department of Caridovascuar surgery, Seirei Genaral Hospital

【背景】 人工弁手術を必要とする先々性心疾患（CHD）女性患者には妊娠・出産を考慮した治療戦略が必要である。
【目的】 先天的大動脈弁（A弁）疾患を有する若年女性の弁置換術と妊娠・出産について検討し今後の課題を明かにする。
【対象と方法】 1992年から2015年までに当院でCHDに対するA弁置換術（Konno手術を含む）や再置換術を行い、妊娠
出産適齢期を経て当院で通院管理を行っている女性患者10例を対象とし、診療録から後方視的に調査した。
【結果】 診断はAS2例、AR1例、ASR3例、SAS1例、VSD術後ASR1例、TGA（Ⅲ）術後AR1例、CoA complex 術後
SAS1例、併存症は結節性硬化症1例、A弁初回手術時平均年齢16.7歳、A弁単弁置換7例うち生体弁3例、Konno手術3
例うち生体弁1例でであった。10例中経妊8例、うち出産6例（経膣2、帝王切開4）、出産時平均年齢29.3±5.5歳、出産
時機械弁2例、周産期母体合併症は不整脈+心不全1例、胎児合併症は呼吸不全1例であった。出産後A弁手術4例で人工
弁再置換3例、新規弁置換1例、出産から手術までの平均期間11.5±2.7ヶ月で全て機械弁を使用した。平均観察期間は最
終出産から94.3±51.8ヶ月で死亡例なく、再手術後合併症は1例（ペースメーカー植込み術）であった。
【考察】 人工弁置換を必要とする女性CHD症例では、人工弁選択、周産期管理、出産後再手術など多様な問題がある。安
全な妊娠・出産が可能な状態で適齢期を迎えれる様適切な管理を行なうが重要である。
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SB2-1-4 先天性心疾患女性（WCHD）の月経
Menstruation in Women with Congenital Heart Disease

則武 加奈恵、大内 秀雄、小森 暁子、田部 由香、安田 謙二、白石 公、出田 和久
国立循環器病研究センター 小児循環器科

Kanae Noritake
National Cerebal and Cardiovascular Center, Department of Pediatric Cardiology

【背景】 先天性心疾患女性（WCHD）の月経に関した訴えが近年認識されており、WCHDに月経異常が多いとする海外の報
告が散見されるが、国内で月経に伴う異常や症状を検討した報告はない。
【目的】 当院WCHDの月経と心疾患の関連について検討する。
【方法】 2011年6月～2015年6月に当院に入院した染色体異常を除く16歳以上のWCHD 169例（16歳～58歳；中央値27
歳）を対象に、月経についてアンケートを実施。心疾患の診断（cyanotic/acyanotic）、手術回数、体脂肪率、NYHA分類、
動脈血酸素飽和度（SpO2）、運動耐容能（peak. VO2）、脳性利尿ペプチド（BNP）、血清ホルモン（LH/FSHエストロゲン
プロゲステロンプロラクチンテストステロンTSH FT4）、血清脂質（コレステロール中性脂肪）、内服（抗血小板薬抗凝固
薬）との関連について検討した。
【結果】 平均初経年齢は13.1±2.2歳と国内一般女性の12.6歳より遅い傾向で、有病率9%と高く、月経異常は116例（69%）
に認め、周期異常81例（49%）、持続日数異常26例（16%）、経血量異常55例（33%）に認め、周期異常は高頻度手術例で多
かった（p＜0.01）。病的症状は不明だが、月経前症状を97例（59%）に認め、イライラ55例（33%）は国内成人女性の50%
と比べ少なく、peak. VO2高値例で多かった。逆に月経時症状のない症例は40例（24%）で、国内成人女性の7.7%と比べ
ると高かった。
【考察】 WCHDの月経異常有病率は高いが、随伴症状は健常女性と同頻度から少ない傾向にあり、血行動態が女性ホルモ
ン分泌周期に影響を与えている可能性が示唆される。

SB2-1-5 房室中隔欠損修復術後に不妊治療を行った一例
A case of fertility treatment to woman with AVSD post repaired

西岡 美喜子、前沢 忠志、田中 博明、池田 智明
三重大学 医学部 産科婦人科

Mikiko Nishioka, Tadashi Maezawa, Hiroaki Tanaka, Tomoaki Ikeda
Mie University

【緒言】 外科治療、循環管理の進歩により、先天性心疾患を有する女性が長期生存可能となった。一方で成人期を迎えた女
性の挙児希望は多いものの、心疾患を有する女性の不妊率は高い。我々は周産期センターに併設して生殖医療センターを設
立した。心疾患合併妊娠管理と不妊治療を同時に行える日本においても少ない施設である。AVSD修復術後の女性に不妊
治療を行った一例を報告する。
【症例】 32歳女性、未経妊。4歳時に房室中隔欠損修復術を施行、30歳時に僧房弁逆流による肺高血圧に対して僧房弁形成
術を施行した。31歳時結婚。僧房弁形成術1年後からMRによる溶血性貧血のためRCC4単位を月1回輸血していた。再度
の僧房弁形成術では人工弁置換術となる可能性が高く、挙児希望があるため、32歳時に妊娠分娩計画目的に生殖医療セン
ターを紹介受診した。心臓血管外科と協議し、再度の僧房弁形成術の前に6か月間と期間限定して妊娠を目指す方針とした。
NYHAⅠ度、心エコー検査所見はEF 53%、MRⅢ、僧房弁口面積1.1㎝2。妊娠分娩による心負荷増加、貧血増悪、早産等
のリスクを患者と夫へ説明し、挙児希望は変わらなかった。人工授精を2回行った後、体外受精1回目で妊娠成立した。
【結語】 先天性心疾患根治術後の症例での妊娠分娩計画について、同一施設の心臓血管外科と生殖医療センターが連携し、
目標期間内に妊娠成立できた。今後引き続き周産期センターと心臓血管外科で妊娠管理する方針である。
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SB2-2-1 産前後の前負荷・後負荷変化と心機能 
～心室エネルギー効率からみたCHD合併妊娠～
The changes between preload and afterload infl uencing cardiac function during peripartum: 
the assessement with ventricular-arterial coupling in women with congenital heart disease

宗内 淳1）、山崎 啓子1）、渡邉 まみ江1）、長友 雄作1）、折口 秀樹2）、川上 剛史3）、中原 博正3）、
城尾 邦隆1）

1）地域医療機能推進機構 九州病院 小児科、2）地域医療機能推進機構 九州病院 循環器科、
3）地域医療機能推進機構 九州病院 産科

Jun Muneuchi1）, Keiko Yamasaki1）, Mamie Watanabe1）, Yusaku Nagatomo1）, Hideki Origuchi2）, 
Takeshi Kawakami3）, Hiromasa Nakahara3）, Kunitaka Joo1）

1）Departement of Pediatrics, Japan Healthcare Community Organization Kyushu Hospital, 
2）Department of Cardiology, Japan Healthcare Community Organization Kyushu Hospital, 
3）Department of Obsterics, Japan Healthcare Community Organization Kyushu Hospital

【背景】 産前後の循環変化を心室収縮末期エラスタンス（Ees）、実効動脈エラスタンス（Ea）と心室エネルギー効率から検
討したデータはない。
【対象と方法】 CHD合併妊娠自験36人中23人において妊娠初・中・後・産褥期の心エコー検査で心室拡張末期容量
（LVEDV）・収縮末期容量（LVESV）と上腕血圧から、Ees=収縮期血圧/LVESV、Ea=平均血圧/（LVEDV-LVESV）と
Ees/Eaを算出し、各妊娠期における変化を検討した。
【結果】 基礎疾患はVSD術後6、TGA4（Jatene2 Mustard1 Rastelli1）AVSD術後4、ASD3（術前1）、TOF術後2、DORV
術後1、ASR1、MR1、Fontan術後1であった。遺残病変は房室弁逆流20、不整脈4（ペースメーカ植込み1）等であった。年
齢29（16～36）歳、妊娠週数38（29～40）週、児の出生時体重2,750（1,564～3,924）g、産褥期BNP25（4～172）pg/dLで
あった。心エコーデータは妊娠初、中、後、産褥期順に、LVEDV 60→60→64→58 ㎖、一回拍出量36→40→44→38 ㎖と
いずれも妊娠末期に向かい増加し産後急激に妊娠初期の値まで減少した。後負荷指標Eaは3.07→2.80→2.44→2.66 ㎜Hg/
㎖と妊娠末期に向け減少し産後上昇した。心収縮力指標Ees変化は2.92→3.53→3.51→4.14 ㎜Hg/㎖と産前後上昇例と低下
例があり、Ees上昇例では産後BNP高値であった。エネルギー効率（Ees/Ea）は変化がなかった。
【考察】 先天性心疾患合併妊娠では産褥期の後負荷上昇に対する心収縮力変化に留意する必要がある。

SB2-2-2 クリニックレベルで成人先天性心疾患女性の妊娠分娩を実施するための条件
The condition of ACHD patients which permit to follow up pregnancy and delivery at local OBGY 
clinic with combination of local cardiology clinic

堀口 泰典
国際医療福祉大学 熱海病院 小児科

Yasunori Horiguchi
International University of Health and Welfaire Astami Hospital

【目的】 ACHD合併女性の妊娠・分娩を循環器と産科のクリニックの連携のみで管理可能と判断する目安を検討する。
【方法】 （1）心室中隔欠損（VSD）、（2）VSD+左肺動脈閉鎖（L-PA atresia）、（3）大動脈宿窄（Co/Ao）バルーン血管形成
術後、（4）L-PA atresia、（5）リウマチ性大動脈弁閉鎖不全（AR）各1例、計5例7妊娠を対象に後方視的に検討した。
【成績】 妊娠時の投薬は（5）のペニシリン予防投与のみであった。妊娠経過前～中、心不全、不整脈等 critical な合併症は
無かった。（1）は妊娠～分娩まで全く専門医の診療を受けなかった。他の4例は妊娠初期（妊娠診断後1ヶ月以内）、18週、
35週前後、分娩後1ヶ月に専門医が診察・検査を実施した。全例妊娠前NYHA分類1度で不整脈はなかった。また新たな
治療が必要な心不全、不整脈等の発生は無く、満期まで妊娠維持可能であった。分娩は1例で産科的理由（分娩停止）によ
る帝王切開であった他は全て経膣分娩であった。産後経過良好で、児も全例問題無かった。
【考案】 今回の検討から①妊娠前NYHA分類1度 ②重症不整脈合併が無い ③妊娠前から循環器系治療薬を投薬されてな
いという条件なら合併症なく妊娠分娩が「クリニックレベル」でも可能であると思われた。
【結論】 妊娠前NYHA分類1度で重症不整脈なく循環器系治療薬投与なしという例であればクリニックレベルで妊娠・分
娩が充分可能である。
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SB2-2-3 先天性心疾患をもつ妊婦（初産と経産）の周産期リスクの検討
Analysis of perinatal risks of pregnant women with congenital heart diseases by primipara and 
multipara

山﨑 啓子1）2）、澤渡 浩之1）、宗内 淳2）、山村 健一郎3）、坂本 一郎3）、伊豆倉 理江子1）、佐伯 順子4）、
新原 亮史1）、大草 知子5）、樗木 浩朗6）、樗木 晶子1）

1）九州大学大学院医学研究院 保健学部門、2）地域医療機能推進機構 九州病院、3）九州大学病院、
4）九州大学総合研究博物館、5）九州大学 ARO次世代医療センター 、6）保健医療経営大学

Keiko Yamasaki1）2）, Hiroyuki Sawatari1）, Jun Muneuchi2）, Kenichiro Yamamura3）, Ichiro Sakamoto3）, 
Rieko Izukura1）, Yoriko Saeki4）, Ryoji Shinbara1）, Tomoko Ohkusa5）, Hiroaki Chishaki6）, Akiko Chishaki1）

1）Kyushu University Graduate School of Medical Sciences, 2）Japan Community Health care Organization Kyushu Hospital, 
3）Kyushu University Hospital, 4）The Kyushu University Miseum, 5）Kyushu University Center for Clinical and Translational Research, 
6）College of Healthcare Management

【背景】 多くの先天性心疾患（CHD）患者が成人となり妊娠出産を経験する女性患者も増加している。
【目的】 CHD妊婦が妊娠・出産を繰り返すことによる心負荷を検討する。
【方法】 2009～2015年に出産したCHD妊婦52名（初産：28、経産：24）の診療録を調査した。
【結果】 心疾患は、VSD：13（経産婦4）、ASD：9（3）、TOF：7（4）、D-TGA：5（4）、AVSD：4（3）、C-TGA：2（0）、
SV：2（0）、その他：10（6）とVSDが最も多かった。出産年齢は、初産28.4歳、経産30.8歳であった（p=0.06）。経産婦
の平均出産回数は2.5回（＞3回：9名）であった。初産・経産ともに出産前NYHA心機能分類は1.1±0.3であり、妊娠初
期と妊娠後期における心エコー指標（LVEDd/LVESd/EF/LAD）、BNP値に有意差はなかった。周産期の心血管イベント
（心不全、不整脈）が発生した妊婦は、16名（初産：9、経産：7）であり、初産と経産で心血管イベントの発生状況にも差は
なかった。しかし、経産婦の児の体重（2592±484g）は、初産婦の児の体重（2843±496g）より軽い傾向があった（p=0.07）。
【結語】 十分な周産期管理の下では、VSDやASDなどの血行動態が安定したCHD妊婦が妊娠出産を繰り返すことは可能
であり、妊娠出産経過での心血管イベントの発生状況に差はなかった。

SB2-2-4 先天性心疾患を持つ女性の妊娠前カウンセリング
Preconception counseling for women with congenital heart disease

神谷 千津子
国立循環器病研究センター 周産期・婦人科

Chizuko Kamiya
National Cerebral and Cardiovascular Center

　妊娠・出産を通じて、循環動態はダイナミックに変化する。先天性心疾患をもつ多くの女性が安全に出産する一方、一部
の病態においては、母児の生命も脅かすハイリスクなものとなる。母体安全のためにも妊娠前カウンセリングは重要であり、
それぞれの成熟度に応じて、十代から情報提供を開始することが望ましい。
　先天性心疾患を持つ女性の妊娠リスク評価法としては、WHOのリスク分類や、ZAHARAスコア、運動耐容能検査など
が有用である。妊娠を具体的に考えている女性に対しては、これらのリスク評価に加え、疾患ごとの妊娠予後報告、自施設
での経験などを踏まえて、できるだけ具体的な内容のカウンセリングが好ましいと考える。また、これまでの妊娠リスク評
価は妊娠中と、産褥一定期間のごく短い期間を対象にしてきたが、近年、妊娠分娩が心疾患患者の長期予後に与える影響が
報告され始めており、今後長期予後も含めたカウンセリングが可能となってくるだろう。また、早産や母体の薬物治療、遺
伝など、児のリスクについても情報提供を行うことが好ましい。
　ハイリスク妊娠においては、産科、循環器科、小児循環器科、麻酔科、心臓外科、遺伝科、新生児科など、複数の科が連
携したチーム医療が必須である。妊娠前カウンセリングの時点から、チームでの関与が重要と考える。
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A1-1 心臓MRI検査が房室弁逆流の評価に有用であった Fontan手術後の1例
Cardiac magnetic resonance imaging, as a useful method for assessment of atrioventricular valve 
regurgitation in a patient after Fontan operation

榊 真一郎1）、犬塚 亮1）、進藤 考洋1）、平田 陽一郎1）、清水 信隆1）、相馬 桂2）、稲葉 俊郎2）、 
八尾 厚史2）、平田 康隆3）、石川 友一4）

1）東京大学 医学部 小児科講座、2）東京大学 医学部 循環器内科、3）東京大学 医学部 心臓外科、4）CVIC

Shinichiro Sakaki1）, Ryo Inuzuka1）, Takahiro Shindo1）, Yoichiro Hirata1）, Nobutaka Shimizu1）, Katsura Soma2）, 
Toshiro Inaba2）, Atsushi Yao2）, Yasutaka Hirata3）, Yuichi Ishikawa4）

1）University of Tokyo, Department of Pediatrics, 2）University of Tokyo, Department of Cardiovascular Medicine,  
3）University of Tokyo, Department of Cardiac Surgery, 4）Cardiovascular imaging clinic

【背景】 Fontan手術後の患者において、房室弁逆流は遠隔期の代表的な合併症の一つである。心臓MRI検査は心血管の形
態や機能、心筋性状の評価のみならず短絡量や弁逆流の定量的評価に優れ、成人先天心疾患領域でも、その応用が拡大して
きている。
【症例】 24歳男性。在胎週数39週3,078gで出生し、出生後の検査で無脾症候群、単心房、単心室、共通房室弁、両大血管
右室起始症、総肺静脈還流異常症、肺動脈狭窄と診断された。4歳時に右側modifi ed BT shunt 手術、5歳時にFontan手
術および肺動脈形成術を実施され、以後前医外来にて経過観察されていた。23歳時より易疲労感、蛋白尿、浮腫、体重増
加が出現し、前医検査にて心拍出量の低下と腎機能障害を認めたため、精査目的に当院へ紹介となった。心臓超音波検査で
は房室弁逆流は軽度であったが、心臓MRI検査では駆出量の50%以上の重度の逆流を認めた。心臓カテーテル検査でもⅢ°
の房室弁逆流を認め、機械弁による弁置換術を行った。術後は弁逆流の減少および心拍出量の増加、浮腫の改善と体重減少
を認め、現在は職場復帰を視野に外来経過観察中である。
【考察】 心臓超音波検査で同定できなかった重度房室弁逆流を、心臓MRI検査で認め、弁置換術を行った1例を経験した。
成人先天性心疾患患者における血行動態および心機能評価における心臓MRI検査の有用性について文献的考察を加え報告
する。

A1-2 卵円孔開存の診断における下大静脈圧迫法の有用性
―経食道心エコー図法による検討―
Inferior Vena Cava Compression Maneuver as a Novel Technique to Detect Patent Foramen Ovale 
-Transesophageal Echocardiographic Study-

山下 英治、後藤 依里、村田 智行、岡庭 裕貴、戸出 浩之、佐々木 健人、中村 紘規、熊谷 浩司、 
内藤 滋人、大島 茂
群馬県立心臓血管センター 循環器内科

Eiji Yamashita, Eri Goto, Tomoyuki Murata, Hiroki Okaniwa, Hiroyuki Toide, Takehito Sasaki, Kohki Nakamura,  
Koji Kumagai, Shigeto Naito, Shigeru Oshima
Department of Cardiology, Gunma Prefectural Cardiovascular Center

Background: We aimed to investigate the eff ectiveness of newly-invented“inferior vena cava compression (IVCC) ma-
neuver” to diagnose patent foramen ovale (PFO) compared with Valsalva maneuver. 
Methods: We prospectively enrolled 217 consecutive patients with paroxysmal AF schedule to undergo left atrial cath-
eter ablation. All the patients received transesophageal echocardiography (TEE) prior to ablation. Except for 3 patients 
newly diagnosed as atrial septal defect by TEE, agitated saline injection was performed under following 3 conditions: 
Valsalva maneuver, at rest and IVCC maneuver. IVCC maneuver defi ned as manual compression of 5cm right-side 
of epigastric region during 30 seconds and releasing the compression immediately before right atrial opacifi cation of 
microbubbles by agitated intravenous saline. 
Results: Compared with at rest (13 patients, 6.1% of the patients), IVCC maneuver obtained higher detection rate of 
PFO (45 patients, 21.0%, P＜0.0001) which was superior to Valsalva maneuver (31 patients, 14.5%, P＜0.001 vs at rest, 
P=0.0026 vs IVCC maneuver). 
Conclusions: IVCC maneuver is feasible and eff ective provocation testing to detect PFO, which is not inferior to Val-
salva maneuver. Especially when Valsalva maneuver cannot be performed under sedation, IVCC maneuver could be 
an alternative diagnostic method to detect PFO using TEE. 
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A1-3 Fontan術後妊娠の血行動態を心臓MRIにて評価した1例
A case of the pregnant woman with Fontan circulation whose hemodynamic was evaluated by 
cardiac MRI

二井 理文、田中 博明、久保 倫子、岡本 幸太、北村 亜紗、阪本 美澄、森下 みどり、田中 佳世、
渡邉 純子、高山 恵里奈、村林 奈緒、神元 有紀、大里 和広、池田 智明
三重大学 医学部 附属病院 産婦人科 

Masafumi Nii, Hiroaki Tanaka, Michiko Kubo, Kouta Okamoto, Asa Kitamura, Mito Sakamoto, Midori Morishita, 
Kayo Tanaka, Junko Watanabe, Erina Takayama, Nao Murabayashi, Yuki Kamimoto, Kazuhiro Osato, Tomoaki Ikeda
Mie University Hospital Obstetrics and Gynecology

【緒言】 Fontan手術の予後改善に伴い術後女性の妊娠・出産が散見されるようになった。本症例は、Fontan術後の2回の
妊娠で無事経腟分娩し、心臓MRIにて血行動態を評価したので報告する。
【症例】 28歳女性、1経妊1経産。TA（Ib）のため、13歳でFontan手術（TCPC）を施行された。精査にて妊娠可能と判断
され、25歳で自然妊娠が成立した。妊娠23週から安静目的で入院し、NYHA1で経過した。34週に自然陣痛発来、硬膜外
無痛分娩下に経膣分娩した（体重1,946g、Ap8/9）。産後、頻脈、低酸素血症等の心不全様症状を認めた。酸素投与と安静
で軽快し、産褥37日目に退院した。妊娠前、中期、産褥1ヶ月、4ヶ月の心臓MRIで、LVEFは61、54、57、60%肺血流
量は4.3, 4.9, 3.4, 3.9L/分であった。28歳で2回目の妊娠が成立し、前回同様、NYHA1で経過した。36週に誘発、硬膜外
無痛分娩下に経膣分娩した（体重2,174g、Ap8/9）。妊娠初期、中期、後期でLVEF58、57、53%、肺血流量は3.6、2.5、
2.8L/分で、EFに有意な差はなかったが、肺血流量は低下したままであった。
【結語】 Fontan 術後妊娠で2回の経膣分娩例を経験した。心臓MRIで、妊娠終了後も肺血流量の減少が持続していた。
Fontan術後では、妊娠が長期的な生命予後に影響を与える可能性が示唆された。

A1-4 成人先天性心疾患術後心の接合部や中隔の遅延造影は体心室拡張末期圧上昇を示唆する
Late gadolinium enhancement at the junction of ventricles and/or the interventricular septum 
predicts high end-diastolic pressure of the systemic ventricles in repaired adults with congenital 
heart disease

羽山 陽介1）、大内 秀雄1）、森田 佳明2）、則武 加奈恵1）、塚田 正範1）、根岸 潤1）、岩朝 徹1）、宮崎 文1）、
津田 悦子1）、山田 修1）、白石 公1）

1）国立循環器病研究センター 小児循環器科、2）国立循環器病研究センター 放射線診療部

Yohsuke Hayama1）, Hideo Ohuchi1）, Yoshiaki Morita2）, Kanae Noritake1）, Masanori Tsukada1）, Jun Negishi1）, 
Toru Iwasa1）, Aya Miyazaki1）, Etsuko Tsuda1）, Osamu Yamada1）, Isao Shiraishi1）

1）Dept. of Pediatric Cardiology, National Cerebral and Cardiovascular Center, 
2）Dept. of Radiology, National Cerebral and Cardiovascular Center

【背景】 成人先天性心疾患術後心（ACHD）において心臓MRIでの遅延造影（LGE）は接合部や中隔などに好発する。一般に、
両者は肥大型心筋症で高率に観察されるものの心筋症以外では非特異的な所見とされ、病的意義は不明である。
【方法】 対象は過去5年に当院で造影MRIを撮像した18歳以上のACHDのうち、心筋症や冠動脈疾患、チアノーゼ残存心、
単心室血行動態を除く83例（ファロー四徴症35例、体心室右室例10例を含む、男33例）。同MRIで計測した左右心室の
拡張末期容積（EDVI）や駆出率（EF）、同時期に施行した心臓カテーテル検査での心内圧、ならびに心電図波形、ホルター
心電図での心室性期外収縮（PVC）の頻度、心室頻拍の有無を評価した。
【結果】 接合部LGEは46例（55%）に、中隔LGEは21例（25%）に見られた。接合部LGE陽性例は有意に体心室拡張末期
圧（EDP）が高かった（8±2 vs 10±4 ㎜Hg, p= 0.021）。中隔LGE陽性例も、パッチ閉鎖部周囲と思われる例を除くと、
同様に体心室EDPが高かった（8±3 vs 12±4 ㎜Hg, p= 0.027）。しかし左右心室EDVI、EF、中心静脈圧、肺心室収縮
期圧、体心室収縮期圧、両者の圧比、心拍出量、ならびに開心手術回数、QRS幅、脚ブロックの有無や形態、PVCの頻度、
心室頻拍の有無に差は無かった（p＞0.1）。
【結論】 ACHD患者において接合部や中隔に見られる遅延造影は、容量負荷や収縮期圧負荷ではなく、体心室拡張末期圧
上昇を反映している可能性がある。
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A1-5 右室収縮機能の新しい3次元エコー指標右室面積ストレイン
Right Ventricular Area Strain as the New Indicator for Echocardiographic Right Ventricular Systolic 
Function

石津 智子1）、瀬尾 由広2）、山田 優2）、中村 昭宏3）、高橋 実穂3）、加藤 愛章3）、川上 泰1）、青沼 和隆2）、
堀米 仁志3）

1）筑波大学 医学医療系 臨床検査医学、2）筑波大学 医学医療系 循環器内科、3）筑波大学 医学医療系 小児科

Tomoko Ishizu1）, Yoshihiro Seo2）, Yu Yamada2）, Akihiro Nakamura3）, Miho Takahashi3）, Yoshiaki Kato3）,  
Yasushi Kawakami1）, Kazutaka Aonuma2）, Hitoshi Horigome3）

1）University of Tsukuba, Department of Clinical Laboratory Medicine, 2）University of Tsukuba, Cardiovascular Division,  
3）University of Tsukuba, Department of Pediatrics

【背景】 右室駆出率は心不全の独立予後規定因子であるが、従来2次元エコー法では右室収縮機能評価に限界がある。
【方法と結果】 対象は右室機能評価のため3次元心エコーを行った144例中、右室全体の壁運動評価が可能であった90例
（63%）。残る54例は画質不良（主に右室流出路壁エコー欠損）のため除外した。基礎心疾患は肺動脈性肺高血圧症20例、
先天性心疾患22例、拡張型心筋症24例、健常例24例である。右室3Dエコーでは試作ソフトウェア（東芝メディカル）を
用い右室全体、流入路、心尖部、流出路、中隔の収縮期ストレインを3次元スペックルトラッキング法にて計測した。右室
駆出率を従属因子とする解析にて、TAPSE（R=0.47）、面積変化率（FAC）（R=0.57）、右室全体の面積ストレイン（R=-
0.82）、長軸ストレイン（R=-0.58）、円周ストレイン（R=-0.52）がいずれもp＜0.001で有意な関連を認めた。有意変数の
中からステップワイズ変数増加法を用いて右室駆出率の規定因子を抽出すると、全体の面積ストレイン、右室流入路の面積
ストレイン、FACの順で選択された。さらに右室駆出率＜30%を診断するROC解析を行うと、流入路面積ストレイン＞
-27% が ROC曲線下面積0.89（p＜0.001）と最大で、感度80%、特異度79% であった。
【結論】 右室三次元ストレインエコー解析で得られる面積ストレインは、従来心エコー指標よりも右室駆出率と関連する新
しい指標となりうる。

A1-6 成人ファロー四徴症において大動脈反射波は左室機能に影響を及ぼす
Augmentation index and LV function in adults with repaired tetralogy of Fallot

椎名 由美1）、村上 智明2）、川松 直人1）、白井 丈晶1）、丹羽 公一郎1）

1）聖路加国際病院 循環器内科、2）千葉県こども病院 循環器科

Yumi Shiina1）, Tomoaki Murakami2）, Naoto Kawamatsu1）, Takeaki Shirai1）, Koichiro Niwa1）

1）St. Luke's International Hospital, 2）Chiba Children Hospital

【背景と目的】 Augmentation index（AI脈波増大係数）の増加と中心動脈圧上昇は心血管イベントの増加に関与する。成
人ファロー四徴症のAIは著明に上昇しており、しばしば左室機能低下を認めるがその原因は多様である。本研究では成人
ファロー四徴症における大動脈反射波の左室への影響を評価した。
【方法】 前方視的に成人修復後ファロー四徴症外来患者連続30人（35.3+/-11歳）においてAIと中心動脈圧、心臓MRIに
よる心機能・逆流項目、NT pro BNPを測定した。またMRI feature tracking機能を用いて左室機能項目を計測した。
【結果】 成人修復後ファロー四徴症30人におけるAIは81.9+/-16.7%であった。年齢と中心動脈圧（121.3+/-21.3 ㎜Hg）
はAIと相関するが（p＜0.05, p ＜0.05）、上腕測定の収縮期血圧とは有意な相関はなかった。AIは左室等容弛緩時間
（IVRT）と相関を示した（P＜0.05）。またAIと左室mass indexと関与の傾向があった（P=0.07）。左室 radial, circum-
ferential global stain, NT-pro BNPも同様の傾向を示したが、左室 longitudinal global strain, LVEDV index, LVEF, CI
とは有意な相関を示さなかった。
【結論】 
① 成人修復後ファロー四徴症におけるAI値は左室等容弛緩時間と弱い相関を示し、大動脈反射波が左室拡張機能に影響を
及ぼす可能性を示唆する。

②AI値は上腕血圧ではなく中心動脈圧と相関するため、中心動脈圧に基づくaortopathy診療が有用である可能性がある。
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A1-7 Fontan術後運動時高血圧に関連する因子
The Factor Associated with Hypertension during Exercise in Patients after Fontan Surgery

栗嶋 クララ1）2）、中村 真1）、佐川 浩一1）、石川 司朗1）、桒田 聖子2）、増谷 聡2）、先崎 秀明2）

1）福岡市立こども病院 循環器科、2）埼玉医大総合医療センター 小児循環器部門

Clara Kurishima1）2）, Seiko Kuwata1）, Akiko Yana1）, Yoichi Iwamoto1）, Hirotaka Ishido2）, Satoshi Masutani2）, 
Hideaki Senzaki2）

1）Fukuoka children's Hospital, 2）Saitama Medical Center, Saitama Medical University

【背景】 先天性心疾患術後患者では、正常では認めないような安静時および運動時の高血圧を認めることが少なくない。安
静時高血圧は、aortopathyを中心として内皮機能、神経体液因子、心室 stiff ness など多因子が関与している。しかし、運
動時高血圧を規定する因子は不明な点も多い。
【目的】 Fontan術後高血圧の要因について検討する。
【方法】 Fontan（7例）、対照として大動脈縮窄（5例）、ファロー四徴症（7例）術後患者（年齢平均14歳）においてトレッド
ミル運動負荷試験中の最高収縮期血圧と自律神経機能および血管硬度の関係を検討した。自律神経機能としてHeart Rate 
TurbulenceのTurbulence slope（TS）、血管硬度として上行大動脈の弾性率（Distensibility）を用いた。
【結果】 安静時収縮期血圧は平均103 ㎜Hg、運動時最高収縮期血圧は平均164 ㎜Hg（138-203 ㎜Hg）、各群ともに運動時高
血圧を示す症例を多く認めた。Fontan群、対照群は共に安静時最高血圧は、年齢、心室 stiff ness と正の相関、Distensibil-
ity とは負の相関傾向があった。一方、運動時血圧は、多変量解析で年齢と正の相関、TSと負の相関を認めた（各々
P=0.02, 0.04）。
【考察】 Fontan術後運動時高血圧は、心室・血管硬度のみならず交感神経活性など自律神経の重要性が示唆された。

A1-8 NOACは Fontan術後患者の血栓塞栓予防に期待が持てる薬剤である
Non-Vitamin K Antagonist Oral Anticoagulation in Adult Patients with Fontan Circulation might have 
Effi  cacy and Safety

川松 直人、椎名 由美、白井 丈晶、丹羽 公一郎
聖路加国際病院 心血管センター 循環器内科

Naoto Kawamatsu, Yumi Shiina, Takeaki Shirai, Koichiro Niwa
Department of Cardiology, Cardiovascular Center, St Luke's International Hospital

【背景と目的】 　Fontan術後患者において血栓塞栓症予防は経過観察における重要な課題のひとつである。近年、心房細
動患者の血栓塞栓予防や深部静脈血栓症の予防および治療に非ビタミンK阻害経口抗凝固薬（NOAC）が登場し広く利用さ
れている。今回、Fontan術後患者における血栓塞栓予防についてNOACの有効性と安全性を検討することを目的とした。
【方法】 当院に通院しているFontan術後症例27例（男性10人、24±6歳）をカルテレビューした。血栓塞栓予防にNOAC
を内服している症例群（NOAC群）および他剤を内服している症例群（非NOAC群）に分類し、血栓塞栓イベントの発症の
有無、また出血性合併症の有無について検討した。
　血栓塞栓イベントについては有症候性のもの、あるいは臨床的に問題となるものと定義し、出血性合併症については出血
により抗血栓薬の休薬や変更を必要としたものとした。
【結果】 NOAC群は10例（平均観察期間11±7ヵ月）、非NOAC群は17例（平均観察期間27±13ヵ月）であった。この
17例のうち8例がワーファリン、6例がアスピリン、3例がチクロジピンを内服していた。
　両群において経過観察期間中に血栓塞栓イベントの発症をなかったが、それぞれ1例ずつの出血性合併症を認めた。
　イベント生存曲線を用いた検討において2群間に有意差は認められなかった（p=0.26）。
【結論】 Fontan術後患者の血栓塞栓症予防においてNOACはその有効性と安全性に期待がもてる薬剤と考える。
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A1-9 Fontan術後患者におけるカルニチンと血行動態の関連
Carnitine and hemodynamics in Fontan circuit

森 浩輝、稲井 慶、高橋 辰徳、橋本 康司、清水 武、狩野 実希、小暮 智仁、朝貝 省史、篠原 徳子、
朴 仁三
東京女子医科大学病院 循環器小児科

Hiroki Mori, Kei Inai, Tatsunori Takahashi, Koji Hashimoto, Takeshi Shimizu, Miki Kano, Tomoyuki Kogure,  
Seiji Asagai, Tokuko Shinohara, In Sam Park
Tokyo Women's Medical University Hospital, Departments of Pediatric Cardiology

【背景】 カルニチン（CA）はβ酸化によるエネルギー代謝に重要な役割を担い心筋エネルギー代謝を考える上で重要である。
Fontan術後患者では肝障害、腎障害を合併することが多くカルニチン代謝異常を来している可能性がある。
【対象・方法】 2015年1月～9月にカテーテル検査を行った10歳以上のFontan術後患者を後方視的に検討。CAと血液検
査、血行動態指標、体水分量・筋肉量、6分間歩行距離に関してSpearmannの順位相関を用い相関関係を検討した。
【結果】 対象患者は27名（男13、女14）で22±9歳であった。NYHA分類はⅠ：10名、Ⅱ：17名であった。freeCA、
acylCA共に正常範囲内であったが、freeCAはヘモグロビンと相関を認め（ρ=0.57, p=0.0015）、acylCAはBNP（ρ=0.53, 
p=0.0034）、心係数（ρ=-0.68, p＜0.0001）に有意な相関を認めた。肝酵素、肝線維化マーカー、腎機能指標とは相関を認め
なかった。
【考察】 freeCAは赤血球寿命に関与しているとされており、Fontan 患者においても貧血の治療の選択肢となりうる。
acylCAは組織低還流の結果を反映しているものと推察され、アシル基の細胞毒性を緩和しているものと思われる。
【結論】 Fontan術後患者においてアシルカルニチンは心不全の病勢を反映する可能性がある。

A1-10 フォンタン手術後の慢性心不全における Parathyroid Hormoneの有用性
Usefulness of Parathyroid Hormone in the chronic heart failure after the Fontan operation

清水 武、稲井 慶、森 浩輝、朝貝 省史、島田 衣里子、清水 美妃子、竹内 大二、豊原 啓子、篠原 徳子、
石井 徹子、杉山 央、富松 宏文、朴 仁三
東京女子医科大学 循環器小児科

Takeshi Shimizu, Kei Inai, Hiroki Mori, Seiji Asagai, Eriko Shimada, Mikiko Shimizu, Daiji Takeuchi, Keiko Toyohara, 
Tokuko Shinohara, Tetsuko Ishii, Hisashi Sugiyama, Hirofumi Tomimatsu, In Sam Park
Pediatric Cardiology, Tokyo Women's Medical University

【背景・目的】 慢性心不全患者ではRAA系の亢進により、尿中や便中へのCa排出が増加する。2次性に上昇するPara-
thyroid hormone（PTH）は、骨破壊や酸化ストレスの亢進、心筋細胞傷害を惹起し、心不全を増悪させる。近年、PTHが
心不全の重症度や予後に関連がある報告がされている。今回我々は、フォンタン手術後症例においてPTHと心不全や予後
との関連について検討した。
【対象】 2011年から2014年に当院に入院したフォンタン手術後症例46名（男性35%、年齢27±6.4歳、NYHAⅠ21名、
Ⅱ24名、Ⅳ1名）を対象に後方視的に検討を行った。PTHとビタミンD、Ca、Pなどの血液検査、心機能の指標（カテー
テル検査値）、心不全の指標（NYHA、CTR、SpO2、BNP、6分間歩行距離）、2015年までの心血管イベント、フォンタン
手術後合併症の有無について検討を行った。PTHの正常上限値（65pg/㎖）で分けた2群間の比較を行った。
【結果】 PTHは61.6±15.3pg/㎖で、28名は基準値の65pg/㎖を超えていた。また、SpO2（P=0.01）、主心室の駆出率
（EF）（P=0.005）、6分間歩行距離（P=0.0005）と負の相関、BNP（P=0.001）と正の相関を示した。2群間の比較ではSpO2
（P=0.01）とEF（P=0.03）に有意差が認められた。心血管イベントとの関連は認められなかった。
【結語】 PTHはフォンタン手術後の患者においても心不全の病勢を反映する指標となる可能性があるが、今回の検討では
予後予測の指標にはならなかった。
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A1-11 Fontan術後患者における EPA/AA比と心イベンの関連性について
The Clinical Impact of EPA/AA ratio in the Adult Patients with Fontan circulation

狩野 実希、稲井 慶、高橋 辰徳、清水 武、小暮 智仁、朝貝 省史、篠原 徳子、朴 仁三
東京女子医科大学病院 循環器小児科

Miki Kanoh, Kei Inai, Tatsunori Takahashi, Takeshi Shimizu, Tomohito Kogure, Seiji Asagai, Tokuko Shinohara, 
In Sam Park 
Tokyo Women's Medical University Hospital, Department of Pediatric Cardiology

【背景】 ω3系脂肪酸は動脈硬化性疾患の予後因子となることが知られている。また最近では心不全、不整脈、突然死など
の心イベントとの関連性が報告されている。しかし先天性心疾患患者における心予後との関連性は不明である。
【対象と方法】 当院で経過観察されている15歳以上のFontan患者37人を対象とし、EPA/AA比を測定した。中央値0.15
で2群に分類し（low群＜=0.15、high群＞0.15）、不整脈、心不全の発生の有無を評価し両群を比較検討した。
【結果】 患者群のEPA/AA比は平均0.18であり、同年代の基準値0.26より低値であった。low群20人、high群17人の患
者背景において、年齢、性別、BMI、収縮期血圧、喫煙歴、薬物治療、血清学的指標（HbA1c、LDL-C、HDL-C、TG、
Cr、BNP）、体心室形態と駆出率に有意差はなかった。Cox-Hazard解析の結果、Low群は high群と比較して、不整脈イ
ベント（HR3.5, 95%CI 1.1-13.6, p=0.03）、心不全イベント（HR 2.8, 95%CI 1.0-8.9, p=0.04）の発生が有意に多かった。
【結論】 Fontan 患者のEPA/AA比は同年代の基準値より極めて低値である。その中でもEPA/AA比低値の症例では、
不整脈や心不全の発生リスクが高く、EPA/AA比がFontan術後患者の心血管イベントの発生の予後予測因子となる可能
性が示唆された。

A1-12 フォンタン術後遠隔期症例に対するボセンタンの治療効果：心臓MRIを用いた検討
Bosentan treatment in adult Fontan patients: clinical evaluation by cardiac magnetic resonance 
imaging

北川 篤史1）、峰尾 恵梨1）、高梨 学1）、本田 崇1）、安藤 寿1）、木村 純人1）、宮地 鑑2）、石井 正浩1）

1）北里大学、2）北里大学 医学部 心臓血管外科

Atsushi Kitagawa1）, Eri Mineo1）, Manabu Takanashi1）, Takashi Honda1）, Hisashi Ando1）, Sumito Kimura1）, 
Kagami Miyaji2）, Masahiro Ishii1）

1）Department of Pediatrics, Kitasato University School of Medicine, 
2）Department of Cardiovascular Surgery, Kitasato University School of Medicine

【背景】 フォンタン術後遠隔期の症例に対してボセンタン投与し運動耐容能の改善が得られたという報告がある。今回我々
は、フォンタン術後遠隔期でNew York Heart Association（NYHA）分類Ⅱ度の2症例に対してボセンタン治療を導入し、
心臓MRIによって心機能を評価したので報告する。
【症例1】 21歳男性。両大血管右室起始症、左室低形成に対して6歳時にフォンタン手術（Extracardiac TCPC）を施行した。
ボセンタン投与開始前の心臓MRIで駆出率（EF）39.9%、心拍出量（CO）6.0 L/min、心係数（CI）3.7 L/min/m2、両側肺
動脈流量の1回駆出量（PA-SV）19.20 mL、血漿BNPは78.9 pg/mLであった。ボセンタン投与6ヵ月後には、EF 46.5%、
CO 7.8 L/min、CI 4.8 L/min/m2、PA-SV 19.57 mL、BNP 26.1 pg/mLに改善した。
【症例2】 36歳男性。左室型単心室症に対して11歳時にフォンタン手術（APC Fontan）を施行した。ボセンタン投与開始
前はEF 35.7%、CO 6.1 L/min、CI 3.2 L/min/m2、PA-SV 34.96 mL、BNP 91.3 pg/mLであった。ボセンタン投与開始
6か月後には、EF 46.0%、CO 5.9 L/min、CI 3.0 L/min/m2、PA-SV 70.43 mL、BNP 72.7 pg/mLとなった。
【結論】 フォンタン術後遠隔期の症例に対するボセンタン治療は、肺血流量を増大させ、心室の駆出率を改善させる可能性
が示唆された。
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A1-13 当院における TCPC conversion手術の予後に影響する因子について
Factors related to the prognosis of TCPC conversion surgery in our institution

朝貝 省史1）、稲井 慶1）、原田 元1）、清水 美妃子1）、豊原 啓子1）、石井 徹子1）、篠原 徳子1）、杉山 央1）、
富松 光樹1）、長嶋 光樹2）、朴 仁三1）

1）東京女子医科大学 循環器小児科、2）東京女子医科大学 心臓血管外科

Seiji Asagai1）, Kei Inai1）, Gen Harada1）, Mikiko Shimizu1）, Keiko Toyohara1）, Tetuko Ishii1）, Tokuko Shinohara1）, 
Hisashi Sugiyama1）, Hirofumi Tomimatsu1）, Mitsugi Nagashima2）, In Sam Park1）

1）Tokyo Women`s Medical University, Pediatric Cardiology, 2）Tokyo Women`s Medical University, Cardiovascular surgery

【背景と目的】 心耳肺動脈吻合型Fontan手術後にTCPC conversion手術を行うか否か、またそのタイミングについてはい
まだ議論が多い。今回我々は、当院のTCPC conversion術後患者について、その予後に関連する因子の検討をおこなった。 
【対象・方法】 1992年から2015年までにTCPC conversion手術を行った全65人について診療録から後方視的に検討した。
男性29人、女性36人。既往Fontan手術は心耳肺動脈吻合型53人、Bjork型10人、Lateral tunnel 型2人であった。 
【結果】 conversion年齢は中央値24.1歳（4.7-45.9歳）、conversion手術までの期間は中央値17.1年（2.4-34.9年）。適応は
右房内血栓15人、不整脈31人、チアノーゼ27人、右房拡大7人（複数理由あり）であった。早期死亡が5人、遠隔期死亡
が4人、5年生存率は89%、10年生存率は80%であった。術後死亡において、右房内血栓の存在、不整脈の既往、長い術
中人工心肺時間、術前NYHAⅡ度以上、術前BNP高値（BNP値：死亡群：315±290pg/㎖ vs 生存群：132±75pg/㎖, 
p=0.0002）が危険因子であった。遠隔期死亡に対するHazard ratio は術前BNP値（1.02, 95% CI：1.00-1.04, p=0.01）で
有意であった。
【結語】 右房内血栓を有する症例や術前NYHAⅡ度以上でBNP高値の症例ではTCPC conversion 手術のリスクは高い。
無症状で早期にconversionを施行した患者をさらに長期に観察して適応基準を検討する必要がある。 

A1-14 Fontan術後長期経過症例の病理像 ―病理解剖5症例による検討―
Pathology of the non-cardiac visceral impairment after long-term Fontan circulation; 
fi ndings from 5 autopsied cases

松山 高明1）、大内 秀雄2）、根岸 潤2）、宮崎 文2）、松本 学1）、大郷 恵子1）、池田 善彦1）、白石 公2）、
植田 初江1）

1）国立循環器病研究センター 臨床検査部 臨床病理科、2）国立循環器病研究センター 小児循環器科

Takaaki Matsuyama1）, Hideo Ohuchi2）, Jun Negishi2）, Aya Miyazaki2）, Manabu Matsumoto1）, Keiko Ogo1）, 
Yoshihiko Ikeda1）, Isao Shiraishi2）, Hatsue Ueda1）

1）Department of Pathology, National Cerebral and Cardiovascular Center, 
2）Division of Pediatric Cardiology, National Cerebral and Cardiovascular Center

Backgrounds: Multi-organ dysfunction long-term after Fontan circulation is one of burden in the management of adult 
congenital heart diseases. However, pathologic fi ndings concerning extracardiac, particularly, visceral organ impair-
ment long-term after Fontan procedure remain uncertain because of a small number of autopsied cases. We present, 
here, pathology of visceral organs aff ected by long-term Fontan circulation.
Methods: The subjects consist of 5 autopsied cases with single ventricular physiology long-term after Fontan proce-
dure (median 21.0y, range 14-38y, 4 males and 1 female). Duration after Fontan procedure ranged from 12 to 30 years 
(median 16.0y). In order to clarify pathologic changes of extracardiac lesions in these patients, we particularly investi-
gated histopathologic changes of the lungs, liver and kindeys in these patients.
Results: Pathologic fi ndings of the lungs included intimal or medial thickening of peripheral pulmonary arteries in 4 
cases, and vascular proliferation around peripheral pulmonary arteries in 3 cases that corresponds to arteriovenous 
fi stula. Although all the patients have shown mild liver dysfunction during their clinical courses, pathologic fi ndings of 
the liver demonstrated remarkable fi brosis involving portal areas, and subsequent irregular pseudolobular lesions in all 
the 5 cases. Furthermore, multiple hyperplastic nodules and hepatocellular carcinoma were detected in 2 cases, and one 
showed rare histologic appearance (combined hepatocellular-cholangiocarcinoma with stem-cell features). Pathologic 
fi ndings of the kidneys showed no signifi cant changes in the glomerulus and tubules, although all cases have shown 
progressive and serious renal dysfunction in their terminal state.
Conclusion: In patients with long-term after Fontan procedure, liver fi brosis, pseudolobular lesions, and neoplastic 
formation were distinguishing fi ndings, contrary, pathologic changes of the kidneys were minimum.
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B1-1 多脾症候群成人患者の臨床像の検討
The long term outcome of adult patients with Polysplenia syndrome

蘆田 温子、稲井 慶、原田 元、朝貝 省史、島田 衣里子、清水 美妃子、竹内 大二、豊原 啓子、
篠原 徳子、富松 宏文、石井 徹子、杉山 央、朴 仁三、中西 敏雄
東京女子医科大学病院 循環器小児科

Atsuko Ashida, Kei Inai, Gen Harada, Seiji Asagai, Eriko Shimada, Mikiko Shimizu, Daiji Takeuchi, Keiko Toyohara, 
Tokuko Shinohara, Hirofumi Tomimatsu, Tetsuko Ishii, Hisashi Sugiyama, In Sam Park, Toshio Nakanishi
Tokyo Women's Medical University Department of Pediatric Cardiology

【背景】 近年、内臓心房錯位症候群の患者が成人期に達する機会が増えてきている。特に多脾症候群では高齢に達する患者
がいるものの、その長期予後についてはいまだに明らかになっていない。
【目的】 成人した多脾症候群患者の遠隔期の臨床像を明らかにする。
【方法】 最近1年間で当院を受診した18歳以上の多脾症57例を対象とし、診療録を用いて後方視的に患者の臨床的特徴や
遠隔期合併症、QOL、入院の既往について調査した。
【結果】 年齢中央値は29歳（18-69歳）。既往手術は、28例（49%）がフォンタン手術、16例（28%）は二心室修復術で、手
術未施行例が8例（14%）存在した。NYHAについては、Ⅰ度が24例（42%）、Ⅱ度が24例（42%）、Ⅲ度が6例（10%）。33
例（58%）は社会人として就業しており、7例（12%）が学生、6例（11%）が主婦であった。14例（25%）の患者には心不全入
院の既往があった。また、重症細菌感染症の既往のある患者は5例（9%）であった。不整脈の既往を有する患者は35例
（61%）であり、そのうち14例にペースメーカーが挿入されていた。
【結語】 多脾症候群の成人例は今後も増加することが予想される。成人まで生存した患者の約8割はNYHA I ないしⅡで、
社会人または学生として社会生活を送ることができている。遠隔期では、不整脈や心不全の増悪が主要な問題となる。

B1-2 成人先天性心疾患患者は血圧が高い
High Blood Pressure in Adult Patients with Congenital Heart Disease

村上 智明1）、白石 真大1）、椎名 由美2）、立野 滋3）、川副 泰隆3）、丹羽 公一郎2）3）

1）千葉県こども病院 循環器内科、2）聖路加国際病院 循環器内科、3）千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部

Tomoaki Murakami1）, Masahiro Shiraishi1）, Yumi Shiina2）, Shigeru Tateno3）, Yasutaka Kawasoe3）, Koichiro Niwa2）3）

1）Chiba Children's Hospital, 2）St. Luke's International Hospital, 3）Chiba Cardiovascular Center

【背景】 先天性心疾患（CHD）診療の進歩により多くの患児が成人に達するようになった。高血圧（HT）を基盤にした心血
管病（CVD）は成人循環器領域における最大の問題であるが、CHD患者における検討は少ない。今回成人CHD患者にお
ける血圧について検討した。
【方法】 対象は千葉県循環器病センター成人先天性心疾患外来を受診し、下記プロトコールに同意の得られた連続100名の
成人CHD患者。Takaseらの報告（Hypertens Res 2013；36：50-57）に従い、上腕血圧計測を行った。SBP 140 ㎜Hg以
上、拡張期血圧90 ㎜Hg以上あるいは以前HTと診断され内服治療を行っている患者をHTと、Takaseらの報告による一
般住民の各年齢・性別における上腕SBPの2SDをこえた患者をSBP高値と定義した。HT、SBP高値患者において様々な
パラメータとの関連を検討した。
【結果】 HTは16名、SBP高値は20名であった。HTについて多変量解析では年齢のみが有意な関連を認めた。SBP高値
は年齢、BMI、HbA1c、総コレステロールと有意な関連を認めた。
【考案】 ACHD患者では年齢・性別を合わせた一般住民と比較するとSBPの高い患者は多く、また年齢をあわせたにもか
かわらず年齢が規定因子の一つであった。成人CHD患者の体心室は現在あるいは過去に容量負荷、圧負荷、手術侵襲、チ
アノーゼなどにさらされている心臓でありさらには右室である場合もある。慎重な経過観察と必要に応じて早期からの介入
が必要であると考えられる。
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B1-3 ファロー四徴症術後壮中年期の症状の有無および心機能低下
Symptom and cardiac function in more than 30-year-old patients with repaired TOF

杉野 充伸、浜道 裕二、齋藤 美香、石井 卓、稲毛 章郎、中本 祐樹、上田 知実、矢崎 諭、嘉川 忠博
榊原記念病院 小児循環器科

Mitsunobu Sugino, Yuuji Hamamichi, Mika Saitou, Taku Ishii, Akio Inage, Yuuki Nakamoto, Tomomi Ueda,  
Satoshi Yazaki, Tadahiro Yoshikawa 
Sakakibara Heart Institute

【背景と目的】 健康成人では、壮中年期は循環器疾患に罹患しやすくなる年代である。ファロー四徴症（TOF）術後におい
ても、心機能の低下、症状の出現が予想される。今回、壮中年期に心臓カテーテル検査を受けた症例の症状の有無、心機能
について検討した。
【方法】 対象は2010年～2015年に心臓カテーテル検査を受けた7歳以上のTOF術後患者95人。後方視的検討。30歳以上
の壮中年期（33人）、15～29歳の青年期（24人）および7～14歳の学童期（39人）の3群に分け、症状の有無、心機能につ
いて比較した。
【結果】 症状がある率（%）は、壮中年期、青年、学童の3群間で有意差を認めた［69、12、7］。心機能ではRVEF（%）
［43、44、51］、RVEDVI（㎖/m2）［149、138、101］、RVESVI（㎖/m2）［89、79、50］で3群間に有意差を認めたが、
壮中年と青年間では有意な差はなかった。LVEF（%）［53、52、60］、LVEDVI（㎖/m2）［102、104、90］、LVESVI（㎖/
m2）［50、50、37］、LVEDP（㎜Hg）［14、12、10］、Qs（L/㎖/m2）［2.3、2.4、3.5］、およびNT-proBNP値（pg/㎖）
［717、251、245］も、3群間で有意差を認めたが、壮中年と青年間で有意差を認めたのは、LVEDPおよびNT-proBNP
値のみであった。受診中断の既往がある率（%）は、壮中年期で有意に高値［34、8、0］であった。
【結論】 TOF術後の壮中年期では青年期と比べ心機能の低下は少なかったが、症状の出現を有意に認め、定期受診中断の
既往も多かった。

B1-4 ファロー四徴術後心房頻拍に対するカテーテルアブレーションの効果
Outcome of catheter ablation of atrial tachyarrhythmia in patients with repaired tetralogy of Fallot

根岸 潤、宮﨑 文、山田 雅亘、羽山 陽介、坂口 平馬、津田 悦子、大内 秀雄、山田 修
国立循環器病研究センター

Jun Negishi, Aya Miyazaki, Masanobu Yamada, Yousuke Hayama, Heima Sakaguchi, Etsuko Tsuda, Hideo Ohuchi, 
Osamu Yamada
National Cerebral and Cardiovascular Center

【目的】 ファロー四徴修復術後（TOF）遠隔期の心房頻拍（AT）に対するカテーテルアブレーション（ABL）の効果とAT
再発例の特徴を検討する。
【方法】 2002年 -2015年3月に当科でATに対してABLを施行したTOF患者36人（初回ABL時年齢31±11歳、男性
61%）を対象とし、診療録を用いて後方視的検討を行った。急性期 success は焼灼後ATが誘発不能とした。治療前後で、
AT持続の有無、症状、治療、内服薬からAT重症度をスコア化（Arrhythmia score；0-12点）した（JACC 2002；39：
1827-1835）。最終ABL後に治療を要するATが認められた再発群と、認められなかった非再発群に分け比較検討を行った。
【結果】 43回のABLで計62個のATが誘発され、急性期 success は38回（88%）。最終経過観察時、35人（97%）で心房
調律（洞調律、心房ペースリズム）が維持された。
　再発群は9人（25%）、非再発群は27人（75%）で経過観察期間（5.3±2.7年 vs 4.7±3.8年；p=ns）に差はなし。再発群
は非再発群に比し、ABL非 success（33% vs 0%；p＜0.01）、心房細動合併（44% vs 4%；p＜0.05）、徐脈傾向（64±7 
bpm vs 73±8 bpm；p＜0.01）を有していた。ABL前、ABL後1年、最終経過観察時のArrhythmia score は非再発群
のみならず、AT再発群においても治療後優位に低下し、最終経過観察時まで維持された。
【結語】 AT再発例はABL前AT重症度が高く、心房細動/徐脈合併例であった。AT再発例においてもAT重症度の低
下が得られた。
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B1-5 Rastelli術後の遠隔期に心室細動を来した完全大血管転位症の1例
A case of ventricular fi brillation in patient with TGA late after Rastelli operation

池田 宗一郎1）、坂本 一郎1）、大谷 規彰1）、井手 友美1）、山村 健一郎2）、園田 拓道3）

1）九州大学病院 循環器内科、2）九州大学病院 小児科、3）九州大学病院 心臓外科

Soichiro Ikeda1）, Ichiro Sakamoto1）, Kisho Otani1）, Tomomi Ide1）, Kenichiro Yamamura2）, Hiromichi Sonoda3）

1）Department of Cardiovascular Medicine, Kyushu University Hospital, 2）Department of Pediatrics, Kyushu University Hospital,  
3）Department of Cardiovascular Surgery, Kyushu University Hospital

【症例】 32歳男性、第5生日にTGA（Ⅲ型）と診断され、2ヶ月時に左BT-shunt, 3歳時に右BT-shunt を施行された。根
治手術の適応であったが、無症状を理由に手術を希望されず、多血症による脳梗塞発症後の24歳時にRastelli 手術を施行
された。術後経過は良好であったが、今回仕事中に心肺停止となり前医救急搬送となった。前医搬入時は心拍数164回 /分
の右脚ブロック、下方軸の心室頻拍であった。電気的除細動後に自己心拍再開し、当院搬送後に低体温療法を行い神経学的
後遺症なく回復した。心臓カテーテル検査では両側肺動脈第一分岐付近での狭窄を認め、右室圧70/4 ㎜Hgと上昇してい
たが、右室圧 /左室圧比で0.6であった。Qp/Qs=1.5の残存心室中隔欠損を認めたが、左室駆出率は60%と保たれ、冠動
脈には異常はなかった。外科的介入を検討したが、元々NYHA class Ⅰであり、アミオダロン内服に加え、二次予防目的
で ICD留置を行い自宅退院とした。
【考察】 Rastelli 術後の肺動脈逆流や肺動脈狭窄、および二心室修復術後の肺動脈逆流や体心室機能不全は突然死との関連
が報告されている。本例は右室圧上昇、残存心室中隔欠損を認めたが、現時点での絶対的手術適応ではなく、ICD留置を
行い、慢性期に治療介入を検討する方針とした。本症例はイベントの事前予測が困難であったこともあり、情報を共有すべ
き症例と考えられた。

B1-6 修正大血管転位術後の AVNRTに対しカテーテルアブレーションを施行した一例
A case of AVNRT treated with catheter ablation long time after operation of corrected TGA

橘 元見1）、西井 伸洋1）、上岡 亮1）、津島 翔1）、中川 晃志1）、渡辺 敦之1）、永瀬 聡2）、森田 宏1）、 
栄徳 隆裕3）、馬場 健児3）

1）岡山大学病院 循環器内科、2）国立循環器病研究センター 不整脈科、3）岡山大学病院 小児科

Motomi Tachibana1）, Nobuhiro Nishii1）, Akira Ueoka1）, Sho Tsushima1）, Koji Nakagawa1）, Atsuyuki Watanabe1）, 
Satoshi Nagase2）, Hiroshi Morita1）, Takahiro Eitoku3）, Kenji Baba3）

1）Department of Cardiology, Okayama University, 2）Department of Arrythmia, National Cerebral and Cardiovascular Center,  
3）Department of Pediatrics, Okayama University

　症例は26歳、男性。右胸心、修正大血管転位、肺動脈閉鎖、心室中隔欠損、多脾症候群、下大静脈欠損奇静脈連結。生
後3ヶ月でB-T shunt 術。8歳時にDouble switch；Rastelli+Senning、肺動脈再建、17歳時に右室流出路狭窄に対して導
管再置換術を施行。26歳時に、突然始まる動悸を自覚し、近医で発作性上室性頻拍と診断され薬物療法となっていたが、
徐々に発作頻度が増えたため、精査加療目的にて当科紹介入院となった。スワンガンツカテーテル検査では肺動脈 -右室
圧格差は30 ㎜Hg、RV圧 /LV圧＜0.7であり、再手術の適応とはならなかった。そこでまず、頻拍に対するカテーテルア
ブレーションの方針となった。洞調律中にCARTOを用い、geometryを作成。各種プログラム刺激によりCL350msの頻
拍が誘発され、通常型房室結節リエントリー性頻拍と診断した。右房側よりHis 下方を焼灼したが、junctional beat は出
現せず、経大動脈的に左側のHisが記録できる部位の下方に通電を繰り返したがやはり junctional beat は出現しなかった。
最後に誘発された頻拍はCL400msと延長しており、slow pathwayは修飾されたと考えられた。約1年の経過で、頻脈発
作は出現していない。先天性心疾患術後の上室頻拍に対して、若干の文献的考察を加え報告する。
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B1-7 ダビガトランにて右室内血栓が消失した不整脈原性右室心筋症の1例
A Case of dissolution of thrombus in arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy patient with 
Dabigatran 

野村 羊示1）、山田 佑也1）、太田 宇哉1）、西原 栄起1）、倉石 建治1）、森島 逸郎2）、田内 宣生3）

1）大垣市民病院 小児循環器新生児科、2）大垣市民病院 循環器内科、3）愛知県済生会リハビリテーション病院

Yoji Nomura1）, Yuya Yamada1）, Takaya Ota1）, Eiki Nisihara1）, Kenji Kuraisi1）, Ituro Morisima2）, Nobuo Tauchi3）

1）Ogaki Municipal Hospital Department of Pediatric cardiology and neonatology, 2）Ogaki Municipal Hospital Department of Cardiology, 
3）Aichi Saiseikai Rehabilitation Hospital

【はじめに】 不整脈原性右室心筋症（ARVC）は、右室心筋の線維化と脂肪置換を特徴とする心筋症である。心室内血栓や
急性肺塞栓症の合併が知られているが、ワーファリンで治療されている報告が多い。
【症例】 32歳男性。中学1年の学校心臓検診で心室期外収縮を指摘された。1年7ヶ月後に心臓超音波検査（UCG）で右室拡
大と右室機能低下を認め、ARVCと診断した。11年後より通院を自己中断していたが、13年後に心不全と心房粗動のため
入院となった。心房粗動に対して電気的除細動を行い停止した。エナラプリル10 ㎎/日、カルベジロール20 ㎎/日、ソタ
コール80 ㎎/日などの内服を行っていたが、抗血小板療法、抗血栓療法は行っていなかった。16年後、無症状であったが、
外来受診時のUCGで、右室内心尖部の中隔寄りに19×21 ㎜の血栓を認めた。左室駆出率は41.6%だった。ワーファリン
3 ㎎/日と低分子ヘパリンの投与を開始したが、血栓の大きさに変化はなかった。第3病日にダビガトラン300 ㎎/日へ変更
したところ、3週後に血栓は14.8×10.2 ㎜へ縮小し、5週後には消失した。出血、塞栓などのイベントはなく、1年3ヶ月
後の現在まで再発を認めていない。
【まとめ】 左室機能が低下したARVCは、血栓のリスクが高いとの報告がある。本症例も心機能が低下しており、心室内
血栓を合併した。ワーファリンによる治療の報告もあるが、今回の経験からARVCの血栓治療にダビガトランが有効と推
測された。

B2-1 修復術後残存肺高血圧・右左シャント性チアノーゼにシルデナフィルが奏効した一例
Benefi cial Eff ect of Sildenafi l on Cyanotic Condition in Patient with Repaired Double Outlet Right 
Ventricle, R-L shunt, and Residual Pulmonary Hypertension

齊藤 暁人1）、八尾 厚史2）、相馬 桂1）、稲葉 俊郎1）、小室 一成1）

1）東京大学医学部附属病院 循環器内科、2）東京大学保健・健康推進本部

Akihito Saito1）, Atsushi Yao2）, Katsura Soma1）, Toshiro Inaba1）, Issei Komuro1）

1）Department of Cardiology of The University of Tokyo Hospital, 2）The University of Tokyo Division of Health Service Promotion

　症例は43歳女性。出生時よりチアノーゼを認め、肺高血圧（PH）を伴う心室中隔欠損症（VSD）・右胸心と診断、2歳時
にWaterstone手術を施行され保存的加療を行っていた。その後心臓カテーテル検査を行い、肺動脈狭窄を伴う両大血管右
室起始と右上大静脈遺残、心房中隔欠損症（ASD）の診断を受けるに至った。16歳時に心内修復術（左室-大動脈トンネル、
VSD閉鎖、右室流出路再建、左肺動脈形成術）を施行した。18歳時に左肺動脈閉塞を生じたため、PH（平均肺動脈圧：
mPA 27 ㎜Hg）は残存していたが、主肺動脈 -左肺動脈吻合術、右上大静脈結紮術を施行した。32歳時に労作時呼吸困難
が増悪し、mPA 33 ㎜Hgの PHに対し、酸素負荷で肺血管抵抗（PVR）の低下を認めたためBosentanと在宅酸素療法が開
始された。40歳時の心臓MRIで、右室駆出率（RVEF）31%、重症の肺動脈逆流と三尖弁逆流も指摘され、左肺動脈完全
閉塞も指摘された。42歳時に当院を紹介受診し、修復術も再検討されたが、mPA 26 ㎜Hg、Qp/Qs（肺 /体血流比）
=2.0/2.5［L/min］= 0.8、PVR= 6 WU であり、現状では困難と判断された。経過中、洞不全症候群に対して
Pacemaker植え込みも行われた。PH治療によるQp上昇から酸素化の改善を期待して、Sildenafi l 60 ㎎の導入を行ったと
ころ、酸素飽和度の改善（85-87→89-91%）、運動耐容能の改善（最大酸素消費量：9.7→11.3 mL/㎏/min）を認め、自覚
症状も改善した。本症例に対するSildenafi l の効果に関して考察する。
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B2-2 門脈体循環短絡を伴う門脈性肺高血圧症の3例
Portopulmonary hypertention with congenital portosystemic shunt

稲熊 洸太郎1）、坂崎 尚徳1）、松岡 道生1）、石原 温子1）、鷄内 伸二1）、渡辺 謙太郎2）、村山 友梨2）、 
川崎 有亮2）、植野 剛2）、吉澤 康祐2）、岡田 達治2）、大野 暢久2）、藤原 慶一2）

1）兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科、2）兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科

Kotaro Inaguma1）, Hisanori Sakazaki1）, Michio Matsuoka1）, Haruko Ishihara1）, Sinji Kaichi1）, Kentaro Watanabe2）, 
Yuri Murayama2）, Yusuke Kawasaki2）, Go Ueno2）, Kosuke Yoshizawa2）, Tatsuji Okada2）, Nobuhisa Oono2）,  
Keiichi Fujiwara2）

1）Hyogo Prefectural Amagasaki General Medical Center Pediatric Cardiology,  
2）Hyogo Prefectural Amagasaki General Medical Center Cardiovascular Surgery

【背景】 門脈体循環短絡（CPS）は門脈性肺高血圧（PoPH）や肝肺症候群（HPS）の原因となる。今回、HPS合併例を含む
PoPHの臨床経過について報告する。
【症例1】 20歳女性、3歳時平均肺動脈圧（PAP）54 ㎜Hg、PVR6.9（tolazoline 負荷後PVR3.1）、ASD閉鎖術施行。18歳
時PAP39 ㎜Hg、PVR5.5、ambrisentan開始。20歳時に急性腹症で救急外来受診、脾動脈瘤破裂のためコイル塞栓術施行。
エコーで肝内門脈狭小、CTでCPSを認め、PoPHと診断。現在bosentan内服中。
【症例2】 19歳女性、6歳でVSD自然閉鎖。経過中に肺高血圧を疑わせる所見なし。高校1年健診で異常を指摘され、
PAP49 ㎜Hg、PVR13.7、CTでCPSを認め、PoPHと診断。HOT導入、tadarafi l 内服中。
【症例3】 28歳女性、TOF。1歳時に食道静脈瘤を指摘、4歳時に肝内門脈閉塞と診断。10歳時に脾摘し、心内修復に到達。
術後RV/LVP0.38、PAP19 ㎜Hg。25歳頃から浮腫が出現し、PAP31 ㎜Hg、PVR10.8、CTでCPSを認め、PoPHと診断。
sildenafi l 開始後、約1年でSpO2低下し、HPSと診断。ambrisentanへ変更、HOT導入も効果乏しく、28歳時に多臓器不
全で永眠。
【考察】 症例1はCPSの早期診断により脾動脈瘤破裂を回避できた可能性あり。症例2は肝内門脈に異常なく、軽度の肝内
門脈低形成でもPoPHが起こり得た。症例3はPoPHにHPSを合併した興味深い症例。
【結論】 CHDのCPS合併は珍しくなく、PAHの原因として念頭に置くべき。また成人期からPoPHやHPSを発症する例
もあり注意が必要。

B2-3 Incidence of Pulmonary Hypertension complicating Atrial Septal Defect in Indonesian 
Patients: lessons from non-treated adult patient

Dyah Wulan Anggrahini1）, Lucia Krisdinarti1）, Anggoro Budi Hartopo1）, Kazuhiko Nakayama2）, Noriaki Emoto2）3）, 
Budi Yuli Setianto1）

1）Department of Cardiology and Vascular Medicine, School of Medicine, Universitas Gadjah Mada/Rumah Sakit Sardjito, Yogyakarta, Indonesia, 
2）Department of Cardiovascular Medicine, Kobe University Japan, 3）Department of Clinical Pharmacy, Kobe Pharmaceutical University Japan

 Severe PH complicating ASD may lead to mortality in untreated adult patients, which may be prevented with early 
closure of the defect in the childhood. Unfortunately, in Indonesia the lack of childhood screening and less advance 
medical technology led to numbers of such patients. The aim of this study was to evaluate the incidence of severe PH 
complicating an ASD in an adult population. Previously, the hospital data showed increased incidence of ASD patients 
attending out-patient clinic from year to year. Thus, we conducted a single center-hospital based registry from July 
2012. Newly diagnosed patients came to our cardiac center in Sardjito Hospital Jogjakarta, Indonesia were recorded. 
During the last 3 years we registered 264 new cases of uncorrected ASD in adult, the mean age was 36.0 years-old and 
78.4% were female. The majority of the cases were secundum-ASD (93.2%), then ASD-primum and SVD (3% and 2.3%; 
respectively) ; while 1.5% cases were having multiple ASDs. Among those who were performed RHC (n=120), 45.2% 
surprisingly has moderate-severe PH with mPAP＞40 mmHg. This group has larger RV diameter, lower TAPSE, 
SpO2, and 6MWD. There was no correlation between age and defect size with mPAP and PVRI. However, interesting-
ly, the incidence of moderate-severe PH was highest in the 20-40 years-old group (31.5%). Moreover, in the younger 
female group the risk for having moderate-severe PH higher than the older one; OR=2.234 (p＜0.05). During this study, 
there were 19 mortalities (6.6%); in which 15 cases were having severe PH.
 Our registry data showed that the incidence of PH was high in our population of uncorrected adult ASD and young-
er age and female gender has increases risk of suff ering from PH. The early incidence of PH raised questions for the 
factors in developing severe PH and the high mortality rate due to severe PH requires further attention for better 
management and childhood screening in our population. 



104　日本成人先天性心疾患学会雑誌

一
般
演
題（
口
演
）

B2-4 心疾患合併妊娠における分娩時心拍出量
Cardiac output during labor in heart disease pregnancy

澤田 雅美、神谷 千津子、大門 篤史、佐藤 浩、堀内 縁、三好 剛一、釣谷 充弘、岩永 直子、根木 玲子、
吉松 淳
国立循環器病研究センター

Masami Sawada, Chizuko Kamiya, Atsushi Daimon, Hiroshi Satou, Chinami Horiuchi, Takekazu Miyoshi,  
Mitsuhiro Tsuritani, Naoko Iwanaga, Reiko Neki, Jun Yoshimatu
National Cerebral and Cardiovascular Center

【目的】 正常心構造を持つ妊婦と心疾患合併妊婦における分娩時の血行動態の違いを明らかにし、分娩方法について言及す
ることを目的とした。
【方法】 当院で分娩管理した正常心構造を持つ妊婦と心疾患合併妊婦について、分娩中に電気的速度測定法（エスクロンミ
ニⓇ）を用い、経時的な心係数（以下CI）の変化を解析し、心疾患の有無や分娩方法による血行動態の違いを検討した。
【成績】 正常心構造を持つ妊婦では、経腟分娩における分娩直前30分の平均CI（L/min/m2）は3.76、以降は分娩後1分6.23、
5分6.39、10分6.94、15分6.04、30分5.31、60分4.42であった。帝王切開では分娩直前30分の平均CIは2.82、分娩後1
分2.47、5分4.22、10分4.14、15分3.87、30分2.72、60分2.03であった。
心疾患合併妊婦では経腟分娩における分娩直前30分の平均CIは2.49、分娩後1分3.20、5分2.58、10分2.53、15分2.57、
30分2.33、60分2.22であった。帝王切開では分娩直前30分の平均CIは1.60、分娩後1分1.57、5分2.30、10分1.50、15
分1.03、30分1.92、60分1.62であった。
【結論】 正常心構造を持つ妊婦では、分娩前後の短時間でCIは明らかに増加した。しかし心疾患合併妊娠では分娩前後で
のCIの変動は明らかではなく、循環血液量の増加が必ずしもCIの増加に結び付かない可能性が考えられた。また経腟分
娩では帝王切開と比較し、CIの変動が急峻である可能性も考えられ、今後症例を重ね検討する必要がある。

B2-5 大動脈縮窄症合併妊娠の妊娠管理
Management of pregnancy in patients with aortic coarctation

佐藤 浩
国立循環器病研究センター 周産期・婦人科

Hiroshi Sato
National Cerebral and Cardiovascular Center

【目的】 近年の先天性心疾患の治療の進歩に伴い、大動脈縮窄症治療後の女性が、妊娠可能年齢に達している。大動脈縮窄
症術後の妊娠では流産や高血圧性の合併症が増加するが、妊娠予後は良好とされる。一方、術後の残存病変を有する症例も
存在し、症例によって対応を考慮する必要がある。今回当院で管理した症例から大動脈縮窄症合併妊娠の妊娠管理について
検討した。
【方法】 1982年～2015年に当院で妊娠分娩管理を行った大動脈縮窄症合併妊娠症例、9症例15分娩（治療後残存病変あり4
分娩、治療後残存病変無し8分娩、未治療3分娩）について診療録をもとに後方視的に検討した。
【成績】 分娩時年齢の平均値は28.4歳、中等症以上の有意な狭窄を有する症例はなかった。分娩様式は7分娩で経腟分娩、
8分娩で帝王切開であった。そのうち母体適応による帝王切開はバルーン拡張術後の大動脈解離予防目的の2分娩（1症例）
であった。分娩時期は産科適応の早産の2分娩以外は正期産であった。高血圧性合併症は慢性高血圧合併が2分娩、妊娠高
血圧症候群発症が3分娩であった。
【結論】 既存の報告と同様に中等症以上の有意な狭窄を持たない大動脈縮窄症合併妊娠の妊娠予後は良好であったが、高血
圧性合併症には注意が必要である。分娩方法は多くの症例で経腟分娩が安全であるが、大動脈解離のリスクが高い症例や有
意な狭窄を有する症例では帝王切開分娩が望ましいこともあり、症例毎の検討が必要である。
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B2-6 Mortality in Pregnant Patients with Pulmonary Hypertension related Atrial Septal Defect

Lucia Krisdinarti1）, Dyah Wulan Anggrahini1）, Anggoro Budi Hartopo1）, Kazuhiko Nakayama2）, Noriaki Emoto2）3）, 
Budi Yuli Setianto1）

1）Department of Cardiology and Vascular Medicine, School of Medicine, Universitas Gadjah Mada/Rumah Sakit Sardjito, Yogyakarta, Indonesia, 
2）Department of Cardiovascular Medicine, Kobe University Japan,  
3）Department of Clinical Pharmacy, Kobe Pharmaceutical University Japan

 Pregnancy with severe PH has high risk for maternal death. In Indonesia, severe PH complicating ASD is frequently 
seen in adulthood as a result of poor childhood screening. These study aims to evaluate the incidence of ASD related 
PH in pregnancy and evaluate the possible determinant for maternal mortality.
 We conducted a single centre-hospital-based registry in Sardjito Hospital Yogyakarta, Indonesia from July 2012. 
During the last 2 years we recorded 23 new cases of pregnancy with uncorrected ASD, with the mean age were 27.9 
years-old. The mortality rate after delivery was surprisingly as high as 6 patients (25%), all were having caesarean 
section. As compared to those who are surviving, these patients have signifi cantly larger RV diameter and lower RV 
function. Since we were not able to perform RHC, we used surrogate for PAP. As a result we found that TVG and 
RVSP were signifi cantly higher in those who died. Moreover, all patients showed RtoL shunt revealing Eisenmenger 
Syndrome. The modes of death were persistent desaturation post delivery and 2 pts were complicated by lung infec-
tion.
 As a conclusion, the fact of high mortality rate in pregnancy with ASD-related PH increases our awareness to 
provide pre-maternal screening in our population. The further study is needed to evaluate the determinant of severe 
PH in young female who have risk of pregnancy.

B2-7 妊娠による心房中隔欠損症、心室中隔欠損症シャント率（Qp/Qs）の変化の検討
Change of shunt rate（Qp/Qs）of Atrial Septal Defects and Ventricular Septal Defects with pregnancy

大門 篤史、神谷 千津子、澤田 雅美、佐藤 浩、堀内 緑、釣谷 充弘、岩永 直子、根木 玲子、吉松 淳
国立循環器病研究センター

Atsushi Daimon, Chizuko Kamiya, Masami Sawada, Hiroshi Sato, Chinami Horiuchi, Mitsuhiro Tsuritani,  
Naoko Iwanaga, Reiko Neki, Jun Yoshimatsu
National Cerebral and Cardiovascular Center

【目的】 心房中隔欠損症（ASD）、心室中隔欠損症（VSD）は、左→右シャントを病態とする疾患であり、シャント量は全身
血管抵抗と肺血管抵抗に依存している。今回、当院で管理したASD、VSD合併妊娠の妊娠中のシャント率の変化を検討し、
血行動態の変化を考察した。
【方法】 2000年1月から2015年8月までに管理したASD合併妊娠19妊娠、VSD合併妊娠36妊娠を対象とした。妊娠初期
のQp/Qs（肺血流量 /体血流量）でASD合併妊娠を3群（Ⅰ群：Qp/Qs＜1.5、Ⅱ群：1.5～2.0、Ⅲ群：≧2.0）、VSD合
併妊娠を2群（Ⅰ群：Qp/Qs＜1.5、Ⅱ群：≧1.5）に分類し、妊娠中のQp/Qsの変化を後方視的に検討した。
【成績】 ASD合併妊娠のⅠ群（n=4）、Ⅱ群（n=7）は、妊娠初期から中期、後期、分娩直後にかけてQp/Qsは上昇した（Ⅰ
群初期、1.29±0.09、分娩直後1.46±0.17、Ⅱ群初期1.62±0.09、分娩直後2.04±0.16、p≦0.05）。Ⅲ群（n=8）は妊娠
期間を通して不変であった。VSD合併妊娠のⅠ群（n=24）は、ASDのⅠ、Ⅱ群と同様の傾向を示したが、Ⅱ群（n=12）は、
妊娠中に変化なく、分娩直後に低下した（初期1.74±0.09、分娩直後1.42±0.07、p≦0.05）。
 【結論】 妊娠後期に心筋コンプライアンスの低下や循環血漿量の増加が見られ、その結果、軽症例ではQp/Qsが増加する
と考えられた。中等量以上のシャントが存在する場合、すでに肺血管の硬化が起きており、妊娠による肺血管抵抗の変化が
軽度であるためQp/Qsは増加しないと考えられた。
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B2-8 計画的な妊娠により2度の出産を行えた Fontan型術後三尖弁閉鎖症例
Two times scheduled pregnancy and delivery in a patient with tricuspid atresia after Fontan 
procedure

大矢 和伸1）、淀谷 典子1）、大槻 洋一郎1）、大橋 啓之1）、澤田 博文1）、早川 豪俊1）、三谷 義英1）、
大里 和弘2）、荻原 義人3）、山田 典一3）、池田 智明2）、伊藤 正明3）、駒田 美弘1）

1）三重大学大学院医学系研究科 小児科学、2）三重大学大学院医学系研究科 産婦人科学、
3）三重大学大学院医学系研究科 循環器・腎臓内科学

Kazunobu Ohya1）, Noriko Yodoya1）, Syouichirou Ootuki1）, Hiroyuki Ohashi1）, Hirohumi Sawada1）, 
Hidetoshi Hayakawa1）, Yoshihide Mitani1）, Kazuhiro Ohsato2）, Yosihito Ogihara3）, Norikazu Yamada3）, 
Tomoaki Ikeda2）, Masaaki Ito3）, Yoshiiro Komada1）

1）Department of Pediatrics, Mie University Graduate School of Medicine, 2）Department of Obstetrics and Gynecology, Mie University 
Graduate School of Medicine, 3）Department of Cardiology and Nephrology, Mie University Graduate School of Medicine

【背景】 Fontan型術後例において、NYHA分類 I-Ⅱ度で心機能が良好、洞調律の場合は、妊娠出産が可能であるが集学
的管理が重要とされる。本邦での出産例の報告も散見されるが、計画的に妊娠、出産に至った例は少ない。Fontan型術後
に計画的な妊娠により2度の出産を行えた三尖弁閉鎖（TA）症例を報告する。
【症例】 TAに対し生後5か月時に左 oBT短絡術、4歳時BDG手術、13歳時TCPC（20 ㎜）を施行。23歳で結婚、NYHA
分類 I度、洞調律、LVEF61%。CVP 7 ㎜Hg、Rp 0.82 Um2、CI=3.6で妊娠可能と判断した。aspirin 内服管理下で25歳
時に1回目自然妊娠。心イベントなく経過し切迫早産のため無痛分娩にて在胎34週2日、出生体重1,946g（AFD）の元気な
男児を出産した（出血量1,300 ㎖程度）。産褥期にheadupによる頻脈、低酸素血症、造影CT上の深部静脈血栓が認められ
たが、RCC輸血、抗凝固療法にて軽快した。28歳時、2回目自然妊娠。切迫徴候は認めなかったが妊娠34週頃からPVC
の増加を認め、36週から無痛分娩+誘発分娩とした。在胎36週2日、出生体重2,174g（AFD）の元気な女児を出産した（出
血400 ㎖程度）。分娩後VPCは減少した。分娩1時間後に胸痛を訴え、造影CTにてDVT疑いがあり肺塞栓予防のため産
後2週までNOACを使用した。
【結語】 心機能分類や血行動態は良好で問題となる不整脈を伴わないTAのTCPC後の症例が2回の分娩が可能であった。
今後問題となるFontan型術後の妊娠出産に関してエビデンスの収集が重要である。

B2-9 当院における Fontan術後合併妊娠　―3例の経験をもとに―
Pregnancy and delivery after Fontan palliation in our hospital

渡辺 まみ江1）、宗内 淳1）、白水 優光1）、長友 雄作1）、城尾 邦隆1）、坂田 幸世2）、川上 剛史2）、 
中原 博正2）

1）独立行政法人 地域医療機能推進機構 九州病院 循環器小児科、2）独立行政法人 地域医療機能推進機構 九州病院 産婦人科

Mamie Watanabe1）, Jnu Muneuchi1）, hiromitu Shirouzu 1）, Yusaku Nagatomo 1）, Kunitaka Joo 1）, Yukiyo Sakata2）, 
Takeshi Kawakami2）, Masahiro nakahara2）

1）Department of Pediatric Cardiology Kyushu Hospital, Japan, 2）Department of Obstetrics and Gynecology Kyushu Hospital, Japan

【背景】 Fontan術後（以下F術）の妊娠・出産は増加しているが周産期管理に特定のものはなく課題も多い。
【目的】 当院でF術後合併妊娠を2名、3出産経験したので報告する。
【症例1】 36才、三尖弁閉鎖、修正大血管転位。29才TCPC到達例で脳梗塞既往と症候性てんかんの合併あり。35才で妊娠、
妊娠8週から切迫流産で入院管理を要した。35週1日に有痛性子宮収縮がみられ、同日帝王切開で2,066gの男児を出産した。
産後4日間 ICU管理、CVP 9-12 ㎜Hgと安定したが、腹壁血腫の合併で退院まで33日を要した。
【症例2】 28才、両大血管右室起始症。10才でTCPC（LT法）施行。22才の心房間Leak閉鎖術後SpO2は88→93%に上
昇。27才妊娠、経腟分娩も視野に入れ、誘導開始は産科病棟、陣痛発来後 ICU、分娩は手術室とし、36週6日無痛経腟分
娩で2,180gの男児を出産。産後3日間 ICU管理、一時的にSpO2は90%弱と低下したが、母子ともに産後14日で退院した。
【症例3】 症例2の第2子、31才で妊娠し事後報告。30W5Dで自然破水し翌日母体搬送、ICU入室の上、動脈・中心静脈
line、硬膜外 tubeを挿入し分娩に備えた。30W5Dに陣痛発来、無痛経腟分娩で1,274gの女児を出産した。産後はCVP8-
9 ㎜Hgで安定し、11日で退院したが、3か月の現在もSpO2は88%で経過。
【結果と考察】 多部門スタッフによる集約的な周産期管理が必要だが3例とも無事出産に至った。しかし血栓、心不全をは
じめ課題は多く、今後症例の蓄積と情報の共有が望まれる。
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B2-10 完全大血管転位症 Senning手術後の残存短絡から重症肺高血圧を合併した妊娠の1例
One case of the pregnancy complicated with severe pulmonary hypertension from the remaining 
short circuit after the Senning operation for complete transposition of great arteries

清水 武1）、朴 仁三1）、狩野 実希1）、高橋 辰徳1）、森 浩輝1）、朝貝 省史1）、島田 衣里子1）、
清水 美妃子1）、篠原 徳子1）、稲井 慶1）、金野 潤2）、小川 正樹2）、中西 秀彦3）、黒川 智4）、
長嶋 光樹5）、中西 敏雄1）

1）東京女子医科大学 循環器小児科、2）東京女子医科大学 産婦人科学講座、
3）東京女子医科大学 母子総合医療センター 新生児医学科、4）東京女子医科大学 麻酔科、5）東京女子医科大学 心臓血管外科

Takeshi Shimizu1）, In Sam Park1）, Miki Kano1）, Tatsunori Takahashi1）, Hiroki Mori1）, Seiji Asagai1）, Eriko Shimada1）, 
Mikiko Shimizu1）, Tokuko Shinohara1）, Kei Inai1）, Jun Konno2）, Masaki Ogawa2）, Hidehiko Nakanishi3）,  
Satoshi Kurokawa4）, Mitsuki Nagashima5）, Toshio Nakanishi1）

1）Pediatric Cardiology, Tokyo Women's Medical University, 2）Obstetrics and Gynecology, Tokyo Women's Medical University, 
3）Neonatology, Tokyo Women's Medical University, 4）Anesthesiology, Tokyo Women's Medical University, 
5）Cardiovascular surgery, Tokyo Women's Medical University

【はじめに】 肺高血圧症（PH）やEisenmenger 症候群を合併した妊娠は、死亡率が高く、妊娠は禁忌である。挙児希望が
あり妊娠を継続せざるを得ない例はあり、慎重な循環管理および多職種と連携したチーム医療が重要となる。
【症例】 28歳、完全大血管転位症（Ⅰ型）で生後5か月に Senning 手術をしたが、術後に左・右短絡とPHを認めていた。
成人期には重症PH（Rp 14.2unit・m2）を認めていた。挙児希望があり妊娠し、中絶はせず妊娠継続をした。PHの増悪か
ら妊娠26週5日に喀血を認め入院した。喀血は安静により軽快したが、母体救命の観点から妊娠継続は困難と考えた。多
職種（小児循環器科、産科、新生児科、麻酔科、心臓血管外科、看護部など）と分娩時期、分娩方法、急変時対応などに関
するカンファレスを行い、妊娠29週2日に予定帝王切開とした。分娩2日前よりEpoprostenol 持続点滴を行い、全身麻酔
下、腹式帝王切開術により出産となった。出生体重999gの早産・超低出生体重児であるが重度な合併症は認めなかった。
産後は術2日に抜管、術後5日Epoprostenol を中止したが、術後6日よりPH増悪による右・左短絡と心不全を認めた。肺
血管拡張薬（ボセンタン・ベラプロスト・タダラフィル）によりPHは改善をし、術後26日に退院となった。
【考察・結論】 産後に心不全とPHの増悪は認めたが、周産期死亡や合併症を認めることなく退院できた。多職種と連携し
たチーム医療が重要であった。

B2-11 当院における先天性心疾患合併妊娠の現状
5 cases of pregnancy with congenital heart disease

中垣 麻里、本村 秀樹
長崎大学病院 小児科

Mari Nakagaki, Hideki Motomura
Nagasaki University Hospital

【背景】 成人先天性心疾患（ACHD）患者の増加とともに、挙児希望の女性患者も増加している。当院はACHD専門施設外
ではあるが長崎県内の心疾患合併妊娠の分娩施設として機能しており、今後ACHD患者の妊娠・出産は増加することが予
想される。当院における先天性心疾患（CHD）合併妊娠の現状と今後の課題について検討したので報告する。
【対象】 2014年10月から2015年10月まで当院でのCHD合併妊娠は5例（26～38歳、G0P0～ G3P2）で全て外科的治療後
であった。心疾患はAVSD2例（1例は利尿剤内服）、TOF1例、ASD1例、IAA comlex1例、NYHAはⅠ度3例、Ⅱ度2
例。心疾患の定期受診は小児科で2例、循環器内科で1例、心臓血管外科でフォローされていた2例は妊娠中のみ循環器内
科へ紹介された。
【結果】 分娩様式は経腟（無痛）・吸引が2例、3例は帝王切開術施行（全て産科的適応）。児に関しては低出生体重児、仮死
はなく、早産児が1例、心疾患はAVSD（母体AVSD）が1例。産後母体に心不全、不整脈を認めた症例はなかったが、1
例のみ高血圧症が持続しCa拮抗薬の内服を開始した。循環器内科・小児科では定期的にNT-proBNPを確認するも、循
環的なフォローが行われなかった2症例については産前、産後で確認できなかった。
【まとめ】 CHD合併妊娠については産婦人科、小児科でカンファレンスを行い知識や情報を共有することが重要であり、
当院での分娩、産前・産後についても医療システムを構築する必要がある。
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C1-1 先天性心疾患に冠動脈病変を合併し冠動脈バイパス術を施行した症例の検討
Consideration of coronary lesion case with congenital heart disease carried out the coronary artery 
bypass graft

加藤 昭生
榊原記念病院

Akio Kato
Sakakibara Heart Institute

【背景】 冠動脈バイパス術（CABG）は成人領域で確立されている治療法であるが、先天性心疾患（CHD）における報告は少
ない。
【目的】 2000年～2015年に川崎病を含むACHD患者でCABGを施行した22例について後方視的に検討すること。
【結果】 CABG施行例はA群：CHDに伴う冠動脈病変（11例）とB群：加齢に伴う冠動脈変化とCHDの偶発的合併（11
例）に大別された。いずれもチアノーゼ心疾患はみられなかった。A群の内訳は①冠動脈起始異常・閉鎖（4例）、②川崎病
冠動脈瘤合併（3例）、③完全大血管転位 Jatene術後（2例）、④弁膜症疾患術後（2例）であった。以下、A群について、手
術施行時年齢は12～77歳（中央値16歳）。平均観察期間6.2年。手術適応は虚血所見を伴う有症状（胸痛・失神・心室細動
等）例（7例）、無症状での左冠動脈（LCA）本幹または2枝以上の狭窄（4例）。LCA狭窄10例に対し左内胸動脈（LITA）
-LCA吻合9例、大伏在静脈-LCA吻合1例、RCA狭窄1例に対してRITA-RCA吻合が施行された。術後、死亡例はなく、
有症状例は全例症状の改善を認め、閉塞例は1例のみ（RITA閉塞）であった。
【考察】 CHDに関連しCABGを施行した例（A群）は大多数が青年期に施行されており、短期・中期的の開存率は良好で、
有用と考えられた。今後、長期的予後につき引き続き経過観察が必要である。

C1-2 成人期エブスタイン奇形における三尖弁外科治療成績の検討
A study of tricuspid valve surgery for Ebstein's anomaly in adult patients

田所 直樹
国立循環器病研究センター 

Naoki Tadokoro
National Cerebral and Cardiovascular Center

【目的】 成人期に達したエブスタイン奇形における三尖弁逆流（TR）に対する外科治療成績を検討。
【対象】 1985年から2014年の間に成人期にTRに対する初回外科治療を要したエブスタイン奇形28例。男女比13：15、手
術時年齢中央値47歳（範囲：19-69歳）。術前grade 3以上のTR 26例、NYHA 3度以上は5例。術式は生体弁を用いた三
尖弁置換（TVR）11例、Carpentier 法に準じたTVP12例、およびCone法によるTVP5例。
【結果】 術前TRの程度は3群間で有意差なし（p=0.12）。大動脈遮断時間中央値110分（0-194）でTVPの2群はTVR群
に比し有意に長時間（p＜0.01）。追跡完遂率64%、追跡期間中央値12.3年（0.2-30年）で、Cone 群で有意に短期間
（p=0.002）。術後10年での累積生存率は58.1%で観察期間中の死亡はTVR, Carpentier 群それぞれ1例。三尖弁位の再手
術6例は全例TVR群で、TVR群における再手術回避率は10年77.8%、20年20.7% と TVPの2群に比し有意に低値
（p=0.04）。術後3年での3度以上のTR回避率はTVR群66.7%、Carpentier 群48.6%、Cone群80%で3群間に有意差な
し（p= 0.59）。Cone群で術後中央値1.8年（1-2.8年）に施行した最新UCGにおける、術前からのTR gradeの変化率は中
央値-2（-3－ -1）で、全例で改善を維持。
【結語】 Cone法によるTVPは、遠隔成績の不良な弁置換への術中/術後移行例を認めず、全例でTRが改善し、観察期間
内を通じて維持されている事から再現性が高く治療効果の継続する方法として期待出来るが、現時点ではその有意性は明ら
かでない。
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C1-3 当院における成人先天性心疾患外科治療の現況
Current Status of Surgical Intervention for Adult Congenital Heart Disease

岩田 祐輔
岐阜県総合医療センター 成人先天性心疾患診療科

Yusuke Iwata
Gifu Prefectural General Medical Center

【目的】 1997年に当院に小児心臓外科が開設され18年が経過し、当時とは成人先天性心疾患（ACHD）に対する環境は変化
し、2010年に当院でもACHD診療科を開設するに至った。本研究は、現時点における当院のACHDに対する外科治療の
現況を把握すことである。
【対象】 1997-2015年7月までに当院で手術を行った18才以上のACHD患者、25例、計28件（重複症例含む）の手術を対
象とした。
【結果】 年令は29.6（18-70）才。疾患はASD（Incomp. AVSD含む）、VSD以下の軽症例は10例（10件）で、DCRV, TOF
以上の複雑例が14例（17件、姑息術1件を含む）であった。その他にEbstein+SSSに対するPMIが1例（1件）であった。
初回修復手術はASD閉鎖3件、VSD閉鎖7件、バルサルバ洞破裂2件、DCRV修復1件、TOF修復1件、SAS解除1件、
Konno1件、Rastelli 1件、計17件であった。初回姑息術はUF1件、PMI1件計2件であった。再手術はRe-RVOTR 3件、
DCRV修復1件、SAS解除1件、TCPC conversion1件、Re-Konno1件、Bentall1件、計9件であった。初回手術を当院
で行っていたものは2例で、他は他院よりの紹介であった。死亡症例は段階的にRastelli を行った症例を呼吸不全で、IE
によりRe-Konnoを行った症例を脳出血で失った。
【考察】 当院はまだ若年施設に入ると考えられ、当院で行った症例の再手術はすくなかった。しかしながら、再手術の内容
は多岐に渡るもので、成人心臓外科の知識を必要とするものも多かった。

C1-4 バルサルバ洞瘤の外科治療　―繊維骨格を使う新術式を中心に
Surgery for Sinus Valsalvae Aneurysm ―Focusing on a novel method utilizing fi brous skeleton

米田 正始1）、永田 智己1）、王 云 1）、平井 康隆1）、北村 英樹2）、太田 剛弘3）

1）医療法人徳洲会 野崎徳洲会病院、2）名古屋ハートセンター、3）高の原中央病院

Masashi Komeda1）, Tomoki Nagata1）, Unsou Wang1）, Yasutaka Hirai1）, Hideki Kitamura2）, Takehiro Ota3）

1）Nozaki Tokusyuukai Hospital, 2）Nagoya Heart Center, 3）Takanohara Central Hospital

【背景】 バルサルバ洞瘤（バ洞）の外科治療ではタイプによっては破裂部周辺の組織が弱く再破裂がこれまで多数報告され
ている。我々は強い組織を用い縫合部の強度を上げることで再破裂を予防しているので報告する。
【方法】 過去4年間に6例のバ洞瘤に手術施行した。男性5、年齢中央値42歳、右冠尖バ洞からVSD Kirklin（I）型越しに
瘤になったもの2例（1例は破裂）と無冠尖バ洞が右房・右室へ瘤化したもの4例（破裂は3例）であった。無冠尖型のうち2
例は他院にてパッチまたは直接閉鎖後に再破裂を来していた。
【結果】 VSD（I）型の2例では右室側から心室中隔と肺動脈弁輪をもちいてバルサルバ洞を押し返す形でVSDをパッチ閉
鎖した。無冠尖瘤の4例は大動脈無冠尖弁輪をもちいて無冠尖バルサルバ全体をウシ心膜パッチで覆いつつ形成し、破裂孔
を除外するようにした。パッチ上縁は大動脈縫合ラインを兼ね、強度の高い縫合線を狙った。合併手術はAVR1、大動脈
弁形成1、右室異常心筋切除1であった。病院死なく、1061±340日のフォローアップで遠隔死なく元気に生活している。
再手術の2例を含めて全例遺残シャントなく大動脈弁機能、心機能とも正常である。
【結論】 バルサルバ洞瘤の外科治療は強度の高い繊維結合織や心筋を用いて瘤形成することで安定した成績を出し得るもの
と考える。とくに無冠尖バ洞瘤ではバ洞全体を覆い破裂孔を除外する方法で再手術例も含めて良好な結果が期待できる可能
性がある。
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C1-5 閉塞性肥大型心筋症（HOCM）治療での外科的貢献は
On the contribution of surgical treatment for hypertrophic obstructive cardiomyopathy（HOCM）

米田 正始1）、永田 智己1）、王 云 1）、平井 康隆1）、北村 英樹2）、太田 剛弘3）

1）医療法人徳洲会 野崎徳洲会病院、2）名古屋ハートセンター、3）高の原中央病院

Masashi Komeda1）, Tomoki Nagata1）, Unsou Wang1）, Yasutaka Hirai1）, Hideki Kitamura2）, Takehiro Ota3）

1）Nozaki Tokusyuukai Hospital, 2）Nagoya Heart Center, 3）Takanohara Central Hospital

【背景】 HOCMの治療においてカテーテルアブレーションの進歩が著しい。解剖学的理由などによりカテーテル治療に不
向きな症例もあり、相補的関係にある外科的治療への期待も高まる方向にある。我々はモロー手術に改良を加えて左室心尖
部まで操作できる方法を試用しており報告する。
【方法】 過去6年間に手術した43例を検討した。心室中隔の異常心筋切除は主に大動脈弁越しに行い、最近の24例はMICS
用器具と視野出し工夫により心尖部まで到達でき、2例で心尖部切開を併用した。このため18例で小皮膚切開での正中アプ
ローチが出来た。異常乳頭筋は可及的に切除した。
【結果】 術前には心室中隔の心基部側36±17%（mean±1S.D.）が病変部であった。病院死は1例、90歳女性。他例では
NYHAクラスは術前3.0±0.8度から退院時1.9±0.8、さらに中期遠隔期には1.5±0.5まで改善。同様に僧帽弁閉鎖不全
症は2.8±1.1から1.3±0.9さらに1.6±0.9へと改善（p＜0.001 by ANOVA）。僧帽弁のSAMは0.6±0.5度から0.1±
0.3さらに0.1±0.2（p＜0.001）へと改善した。左室内圧較差は同様に64±54 ㎜Hgから11±11そして7±9（p＜0.001）
へと改善した。
【結論】 HOCMに対するモロー手術は中長期間有効であった。視野展開の工夫により左室内視野は改善し大動脈弁越しに心
尖部まで操作できるようになった。左室中部閉塞や乳頭筋異常のあるケースにも対応でき、かつ小皮膚切開が可能となった。

C1-6 成人期に施行した AVSDに対する再手術
Revision surgery for adult Atrio-ventricular septal defect（AVSD）

河田 政明1）、前川 慶之1）、吉積 功1）、片岡 功一2）3）、佐藤 智幸2）、大塚 洋司3）、多賀 直行3）、
竹内 護4）、久保田 香菜5）、今井 靖5）

1）自治医科大学とちぎ子ども医療センター・成人先天性心疾患センター 小児・先天性心臓血管外科、
2）小児科、3）小児集中治療部、4）麻酔科、5）循環器内科

Masaaki Kawada1）, Yoshiyuki Maekawa1）, Ko Yoshizumi1）, Koichi Kataoka2）3）, Tomoyuki Sato2）, Yoji Otsuka3）, 
Naoyuki Taga3）, Mamoru Takeuchi4）, Kana Kubota5）, Yasushi Imai5）

1）Jichi Children's Medical Center Tochigi, Jichi Adult Congenital Heart Center Pediatric and Congenital Cardiovascular Surgery, 
2）Pediatrics, 3）Pediatric Intensive Care Unit, 4）Anesthesiology, 5）Cardiology

　房室中隔欠損（AVSD）は特異な形態、刺激伝導系の走行などから修復術後も正常心とは異なり、種々の問題点から再手
術となる例も多く、再手術時にも注意を要する。
　成人期にAVSD4例（手術時年齢19～46歳、男女比1/3）（期間2005-2015年）に再手術2例、再々手術2例を経験した。
基本病型は部分型2例、完全型2例であった。再（々）手術の要因は僧帽弁＊や三尖弁＊の逆流2例、狭窄1例、不整脈2例、
人工弁相対的狭窄1例、感染性心内膜炎1例であった（重複あり）。先行手術で人工弁置換（23 ㎜機械弁）1例、僧帽弁再形
成+maze手術1例あり、挙児希望が1例あった。
　手術では追加裂隙閉鎖1、僧帽弁＊置換3（生体弁1、機械弁2）（狭小弁輪に対するMcGrath-Kirklin 法による左房内留置
1）、三尖弁＊置換（機械弁）1に併せてmaze手術変法1、ペースメーカー植え込み2などを行った。刺激伝導系近傍では弁
組織を残し、人工弁縫着に用いた。再手術例の多くでは房室結節の局在が視認同定できなかったが冠状静脈洞開口部は右房
側に認めた。
　手術死亡、経過観察中の死亡なく、手術による房室ブロック発生はなかった。左室流出路狭窄の発生も見られなかった。
全例NYHA機能分類1度での日常生活となった。
　成人期AVSDに対する再手術は、弁形成、人工弁置換、不整脈手技など種々の注意点を有するが成績は概ね良好である。
先行手術記録の入手と先天性心疾患に精通したチームでの対応が重要である。　
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C1-7 肺動脈弁置換術時の適切な弁サイズに関する研究
A Larger Bioprosthetic Valve Provides Lower Pressure Gradient across the Pulmonary Valve for Redo 
Pulmonary Valve Replacement in Adolescents and Adults

杉本 晃一1）、宮地 鑑1）、吉井 剛1）、鳥井 晋造1）、北村 律1）、平田 光博1）、美島 利昭1）、宝来 哲也1）、
友保 貴博1）、石井 正浩2）、木村 純人2）、安藤 寿2）、北川 篤史2）、峰尾 恵梨2）、岡 徳彦3）

1）北里大学 心臓血管外科、2）北里大学 小児科、3）和歌山県立医科大学 第一外科

Koichi Sugimoto1）, Kagami Miyaji1）, Takeshi Yoshii1）, Shinzo Torii1）, Tadashi Kitamura1）, Mitsuhiro Hirata1）,  
Toshiaki Mishima1）, Tetsuya Horai1）, Takahiro Tomoyasu1）, Masahiro Ishii2）, Sumito Kimura2）, Hajime Ando2）,  
Atsushi Kitagawa2）, Eri Mineo2）, Norihiko Oka3）

1）Department of Cardiovascular Surgery, Kitasato University School of Medicine,  
2）Department of Pediatrics, Kitasato University School of Medicine,  
3）Department of Thoracic and Cardiovascular Surgery, Wakayama Medical University

Objective: As a result of growing population of adult congenital heart disease, requirement of pulmonary valve replace-
ment has been increased. The aim of this retrospective study is to clarify the appropriate size for the pulmonary valve 
replacement at the redo surgery in adolescents and adults. 
Methods: From 2008 to 2015,18 consecutive patients, 9 females and 9 males, 21.2±10.6 (12 ‒ 48.2) years, who underwent 
a pulmonary valve replacement as a redo surgery, were selected. Pressure gradient across the pulmonary valve and 
right ventricular function were evaluated by means of echocardiography, catheterization and MRI. Serum brain natri-
uretic peptide (BNP) was also evaluated. 

C1-8 ファロー四徴症術後成人期の肺動脈弁置換術の検討
～当院における手術適応の妥当性～
Pulmonary Valve Replacement after Repair of Tetralogy of Fallot

小出 昌秋1）、國井 佳文1）、渡邊 一正1）、古田 晃久1）、岡本 卓也1）、髙柳 佑士1）、森 善樹2）、 
中嶌 八隅2）、金子 幸栄2）、井上 奈緒2）、村上 知隆2）、磯崎 桂太郎2）、浅野 遼太郎3）、岡 俊明3）

1）聖隷浜松病院 心臓血管外科、2）聖隷浜松病院 小児循環器科、3）聖隷浜松病院 循環器科

Masaaki Koide1）, Yoshifumi Kunii1）, Kazumasa Watanabe1）, Akihisa Furuta1）, Takuya Okamoto1）, Yuuji Takayanagi1）, 
Yoshiki Mori2）, Yasumi Nakashima2）, Satie Kaneko2）, Nao Inoue2）, Tomotaka Murakami2）, Keitarou Isozaki2）, 
Ryoutarou Asano3）, Toshiaki Oka3）

1）Seirei Hamamatsu General Hospital Departmen of Cardiovascular Surgery,  
2）Seirei Hamamatsu General Hospital Department of Pediatric Cardiology, 3）Seirei Hamamatsu General Hospital Department of Cardiology

【背景】 TOF心内修復術後PRは、遠隔期の右心不全や不整脈の原因となり予後を左右する。しかしPVRの適応や時期は、
未だ意見の分かれるところである。
【目的】 当院におけるTOF術後成人期PVRの施行状況について報告するとともに手術適応の妥当性について考察する。
【対象と方法】 2007年～2015年にTOF術後成人期にPVRを行った11例を対象とし後方視的に診療録からデータを抽出
した。
【結果】 手術時平均年齢31±16歳、心内修復術時年齢は6.0±1.4歳、心内修復術から再手術までの期間は29±9.0年で
あった。術前のNYHA分類は I4例、Ⅱ7例、CTR56±7%、心電図上洞調律10例心房粗動1例、QRS幅155±41msec、
心房細動の既往4/11例、MRIによるRVEDVI174±12 ㎖/m2, RVEF47.2±2.3%、BNPは25.6±6.9pg/㎎であった。肺
動脈弁置換は8例でウシ心膜弁、3例で ePTFE3弁付きグラフトを使用した。メイズ手術を2例に、PV Isolationを1例に、
RVOT Cryablationを2例に行った。手術死亡なし、遠隔死亡なし、再手術は人工弁感染で1例。術後約1年のMRIでRV 
Volumeは全例で縮小しておりRVEDVI縮小率は43±11%、心電図上QRS幅は4例で10%以上縮小し残りは不変、全例
で術後NYHAはClass I であった。不整脈再発は1例でAFLに対してカテーテル治療を行った。
【考察】 当院におけるTOF術後遠隔期のPVRの成績は良好であった。手術適応は右室容量、QRS幅、自覚症状、不整脈
発症等により決定しているが、術後いずれの項目も改善傾向がみられ当院の手術適応は妥当と思われた。
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C1-9 高齢者成人先天性心疾患患者の心血管病リスクと予後
Increased Risks of Cardiovascular Diseases in the Elderly Patients with Adult Congenital Heart 
Disease

建部 俊介、杉村 宏一郎、青木 竜男、三浦 正暢、山本 沙織、矢尾板 信裕、鈴木 秀明、佐藤 遥、 
神津 克也、佐藤 公雄、坂田 泰彦、下川 宏明
東北大学大学院 医学系研究科 循環器内科学

Shunsuke Tatebe, Koichiro Sugimura, Tatsuo Aoki, Masanobu Miura, Saori Yamamoto, Nobuhiro Yaoita,  
Hideaki Suzuki, Haruka Sato, Katsuya Kozu, Kimio Satoh, Yasuhiko Sakata, Hiroaki Shimokawa
Department of Cardiovascular Medicine, Tohoku University Graduate School of Medicine

【背景】 小児期治療の進歩により、成人先天性心疾患（ACHD）患者数は急速に増加している。しかしACHD患者において、
加齢が心血管リスクの合併や予後に与える影響についての検討は少ない。
【方法】 我々は、高齢ACHD患者の臨床的特徴を明らかにするため、当科の大規模慢性心不全疫学研究（CHART-2study）
のデータを解析した。ACHD患者を年齢（65歳）により2群（高齢者群52名、非高齢者群108名）に分類し比較検討した。
【方法】 登録された10,214名の慢性心不全患者のうち、ACHD患者は1.6%（160名）であった。高齢ACHD患者は、非高
齢群と比較して有意にBNP高値（P=0.04）であった。心血管リスク因子に関し、高血圧（P=0.01）およびⅡ型糖尿病
（P=0.02）の比率も有意に高齢ACHD群で高値であった。一方、喫煙率は65歳以下のACHDに高率であった（P＜0.01）。
また高齢者ACHDは貧血（P=0.03）や eGFR（P＜0.01）と関連し、QOL（身体活動能力質問表）は有意に低値（P＜0.01）
であった。カプランマイヤー解析では、高齢者ACHD患者の死亡率は非高齢群と比較し、有意な上昇（Log-rank P-0.02）
が認められた。
【結論】 これら結果は、心血管病リスク因子が高齢ACHD患者に高率に集積しており、予後改善に向け早期介入の検討が
必要であることを示唆する。

C1-10 予防的 Fontan conversionの妥当性
The advantage of Fontan conversion before the occurrence of late Fontan complication

東田 昭彦1）、帆足 孝也1）、鍵崎 康治1）、木戸 高志1）、島田 勝利1）、黒嵜 健一2）、大内 秀雄2）、 
白石 公2）、市川 肇1）

1）国立研究開発法人 国立循環器病研究センター病院 小児心臓血管外科、 
2）国立研究開発法人 国立循環器病研究センター病院 小児循環器科

Akihiko Higashida1）, Takaya Hoashi1）, Koji Kagisaki1）, Takashi Kido1）, Masatoshi Shimada1）, Kenichi Kurosaki2）, 
Hideo Ouchi2）, Isao Shiraishi2）, Hajime Ichikawa1）

1）National Cerebral and Cardiovascular Center Pediatric cardiovascular surgery,  
2）National Cerebral and Cardiovascular Center Pediatric cardiology

【背景】 APCフォンタン手術遠隔期合併症に対するFontan conversionはmortality、morbidity を改善する。
【目的】 Fontan遠隔期合併症を来たす前の予防的Fontan conversionの妥当性を検討した。
【対象と方法】 1999から2012年までにFontan conversion を施行した32例を対象。conversion 時年齢23.8±7.3才（範囲
11.1-44.2才）、conversion までの期間17.6±4.6年（8.6- 27.5年）。全例心外導管を使用。コホートを術前Fontan遠隔期
合併症を認めた25例（AT：n=24、PLE：n=4）をGroup1、いずれの合併症も認めなかった7例をGroup2とし、後方視的
に比較検討。検討項目は①生存率と生存の危険因子、②AT, PLE回避率、および③術前（n=32, 100%）、術後1年（n=28, 
100%）、術後5年（n=17, 89%）に施行したカテーテル検査で測定したCI、mean PAP、SVEDPの推移。平均観察期間5.8
年（最長13.0年）。
【結果】 ①全症例における1、5、10年での累積生存率はそれぞれ87.5、83.3、76.4%。Group 1でのみ7例の死亡（log-
rank：p=0.20）を認め、死亡の危険因子は術前NYHA（p=0.044）。②Group2での術後AT・PLE発生なし。③術後CI
は1年で両群とも有意に改善（Group1：1.9±0.3vs3.0±0.6（p＜0.0001）、Group2：2.36±0.1vs3.1±0.6（p=0.0384））。
meanPAP、SVEDPは術前・術後で有意差は認めなかった。
【まとめ】 予防的TCPC conversion は安全に施行でき、以降のAT、PLEの新規発症を認めず、Fontan術後遠隔期合併
症発症例と同様にCIを改善させた。
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C1-11 Fallot四徴症修復術後患者の長期遠隔期における肝機能
Liver function late after complete repair of tetralogy of Fallot

白石 修一、高橋 昌、杉本 愛、文 智勇、土田 正則
新潟大学医歯学総合病院 心臓血管外科

Shuichi Shiraishi, Masashi Takahashi, Ai Sugimoto, Zyiong Moon, Masanori Tsuchida
Niigata University Medical and Dental Hospital, Department of Cardiovascular Surgery

【目的】 Fallot 四徴症修復術後長期経過した患者の肝機能異常の頻度及び危険因子について検討を行うこと。
【対象】 当院で1964年以降にFallot 四徴症心内修復術を施行した患者のうち、術後20年以上当院外来で経過観察可能で
あった65例。
【結果】 Fallot 四徴症修復術時年齢は1-27歳（中央値4歳）、術後経過観察期間20-50年（中央値29年）。心内修復術式は41
例が transanular patch法で24例が右室流出路パッチ法。最近の血液検査ではAST 23.9±13.2 U/L, ALT 21.8±13.3 U/L, 
LDH 184±51 U/L, T.B 0.8±0.3 ㎎/dL, γGTP 43.1±39.5 U/Lであり、異常値の割合はAST 14%，ALT 26%，LDH 14%，
T.B 3%，γGTP 31%であった。また、術後HCV陽性は5例（7.7%）であり、全例が1979年以前の手術例であった。心内
修復術式の差による肝機能値に有意差は無し。HCV陽性患者では陰性患者に比べASTが高値であり（24.2±10.6 vs 21.6
±13.7 U/L；p=0.001）、T.Bも高値（1.1±0.5 vs 0.8±0.3 ㎎/dL；p=0.012）であった。
【結語】 Fallot 四徴症修復術後の遠隔期における肝機能値は概ね正常範囲に保たれていたが、γGTP値の異常例が多く、輸
血が原因と考えられるHCV陽性例はASTとT.Bが高値であった。

C1-12 修正大血管転位症に対する三尖弁置換術の中期遠隔期の成績
The midterm surgical results of systemic tricuspid valve replacement for corrected transposition of 
the great arteries

長嶋 光樹、平松 健司、坂本 貴彦、松村 剛毅、上松 耕太、大倉 正寛、三浦 拓也、宮入 聡嗣、秋山 明、
山崎 健二
東京女子医科大学病院 心臓血管外科

Mitsugi Nagashima, Takeshi Hiramatsu, Takahiko Sakamoto, Gohki Matsumura, Kouta Agematsu, Msahiro Ohkura, 
Takuya Miura, Satoshi Miyairi, Akira Akiyama, Kenji Yamazaki
Tokyo Womens Medical University

【背景】 修正大血管転位症（C-TGA）は、TRが進行し、三尖弁置換（TVR）が行われる。術後心機能が低下する症例を認
めるなど、遠隔期の情報が少ない。当院のC-TGAに対するTVRの中期遠隔成績を後方視的に検討する。
【方法】 1998年より当院でC-TGAに対しTVRを施行した7例。Situs Solitas 5例、Ebstein 奇形1例。先行手術は、
Conventional Rastelli 2例、肺動脈絞扼術後解除1例、CRT植え込み1例。同時手術は、Maze手術3例、僧帽弁形成術2例、
LVAD植え込み術1例。心臓カテーテル検査、核医学から右室機能、遠隔期生存率、心胸郭比、血中BNP値を検討した。
平均追跡期間は6.0±3.9年。
【結果】 早期死亡1例。遠隔期心臓移植1例。10年生存率、71.4%。心胸郭比は、術前60±10から生存例術後遠隔期48±
3%と有意に（p＜0.01）減少。平均血中BNP値は、術前202±266より術後39±42 pg/㎖と有意に（p＜0.05）減少した。
右室心機能では、術前、カテーテル検査では、右室拡張末期容積（RVEDVI）127±39 ㎖/m2、右室駆出率（RVEF）47±
14 %であり、核医学では、RVEDVI 124±54 ㎖/m2、RVEF 44±11%、であった。術後、核医学検査では、RVEDVI 75
±33 ㎖/m2、RVEF　41±18%、であった（有意差なし）。
【結後】 C-TGAに対するTVRの中期遠隔期において、右室容積の減少を認めたが、右室収縮能が改善するとはいいきれ
ない。一方、術後、右室機能が著しく低下し、左心補助装置や移植の適応となる症例が存在した。
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C1-13 チアノーゼ型心疾患術後に生じた肺動静脈瘻の Amplatzer Vascular Plug Ⅱによる
塞栓術
Transcatheter Embolization of Pulmonary Arteriovenous Fistula in Cyanotic Patients After the 
Surgical Correction

三木 崇史1）、赤木 禎治2）、高谷 陽一1）、麻植 浩樹1）、中川 晃志1）、中村 一文1）、森田 宏1）、伊藤 浩1）

1）岡山大学病院 循環器内科学、2）岡山大学病院 成人先天性心疾患センター

Takashi Miki1）, Teiji Akagi2）, Youichi Takaya1）, Hiroki Oe1）, Kouji Nakagawa1）, Kazufumi Nakamura1）,  
Hiroshi Morita1）, Hiroshi Ito1）

1）Okayama University Hospital, 2）Okayama University Hospital

　チアノーゼ心疾患に対してFontan型修復術を行った遠隔期に肺動静脈瘻（PAVF）を合併する事が報告されている。こ
れらFontan術後遠隔期に発生するPAVFは多発性であるため、これまで外科的もしくはカテーテル治療の有効性は限定
的なものであった。今回、我々はより塞栓力の強いAmplatzer Vascular Plug Ⅱを用いてPAVFに対し塞栓術を実施した。
　症例は30代前半の女性。右室低形成を伴う重度の肺動脈弁狭窄のため、他院で2歳時に心室中隔欠損閉鎖術+肺動脈弁
切開術を施行し、最終的にOne and a half repair の血行動態となった。術後13年目に低酸素血症が徐々に進行し、右
PAVFによる影響と考えられた。術後22年目（9年前）に当院に紹介となり経過をみていたが、SpO2 85%程度で推移し本
年になり労作時息切れ症状の増悪を認めた。入院精査を行ったところ、右肺動脈に6カ所の大きなPAVFが確認された。
Amplatzer Vascular Plug Ⅱを用いた経カテーテル的PAVF閉鎖術を施行したところ、術直後にSpO2 92%に上昇し、外
来フォロー時にも96%と良好な酸素化が維持されていた。
　術後慢性期に生じたPAVFに対して、Amplatzer Vascular Plug Ⅱを用いた塞栓術を施行し酸素化の改善を得ることに
成功したため、これを報告する。

C1-14 著明な肺動静脈瘻に経皮的塞栓術を施行し SpO2が劇的に改善した
成人無脾症 TCPC後の一例
Remarkably Improvement of SpO2 after Transcatheter Embolization for Marked Pulmonary 
Arteriovenous Fistula in a Patient with Asplenia and Fontan Circulation

川松 直人、椎名 由美、白井 丈晶、丹羽 公一郎
聖路加国際病院 心血管センター 循環器内科

Naoto Kawamatsu, Yumi Shiina, Takeaki Shirai, Koichiro Niwa
Department of Cardiology, Cardiovascular Center, St Luke's Intern ational Hospital

　21歳女性。生後チアノーゼがあり無脾症、右胸心、右室単心室、共通房室弁、肺動脈弁狭窄症と診断された。生後2か月
でRt original BT shunt, 2歳3か月に両方向性Glenn手術を施行され、3歳9か月でTCPC手術（lateral tunnel）に至った。
3歳11か月に著明なチアノーゼを呈し、肝内シャント（右肝静脈-心房シャント）に対し右肝静脈結紮術を施行されている。
再度SpO2が低下し、12歳8か月に冠動脈-右室 shunt, 肝内 shunt 増量、右肺動静脈瘻（Pulmonary AV fi stula；PAVF）
と診断された。14歳で肝静脈 -心房シャント切断術が施行されSpO2 93%へ上昇したが、その後SpO2 80%台半ばまで低
下した。心臓カテーテル検査では SVC/IVC 15/15 ㎜Hg, RA 115/e20 ㎜Hg, rt/ltPA 14/15 ㎜Hg, RV 115/e20 ㎜Hg, 
ltPCW 13 ㎜Hg, lateral tunnel 周囲の新生血管とPAVFを認めた。当院に20歳で紹介となったがSpO2 80%（room air）、
心肺運動負荷試験でのPeak VO2 18.8 ㎖/㎏/min（75%）で運動負荷中SpO2 75%まで低下した。造影CTでのPAVFは
SpO2低下の程度と合わない印象であったが、症状およびQOL改善を目的に経皮的肺動静脈瘻塞栓術を行う方針とした。
肺動脈造影では著明なPAVF形成を認め、バスキュラープラグ（6㎜、8㎜）を使用し主要な5本の両側PAVF（右3か所、
左2か所）を塞栓した。経過観察中であるがSpO2 92%と改善している。
　本症例は造影CT画像の予想以上の著明なPAVF形成とSpO2低下を認め、バスキュラープラグにて塞栓術を施行した
成人症例であり、ここに報告する。
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C1-15 高度肺高血圧合併の心房中隔欠損に対しエポプロステノール投与下で
閉鎖術を行った1例
Challenge to atrial septal defect closure in a patient with severe pulmonary hypertension using the 
continuous epoprostenol therapy

小暮 智仁、稲井 慶、石井 徹子、杉山 央、篠原 徳子、庄田 守男、朴 仁三、萩原 誠久
東京女子医科大学病院

Tomohito Kogure, Kei Inai, Tetsuko Ishii, Hisashi Sugiyama, Tokuko Shinohara, Morio Shoda, In sam Park,  
Nobuhisa Hagiwara
Tokyo Women's Medical University hospital

　症例は46歳女性。数年前からの労作時呼吸困難感を主訴に前医を受診した。
　二次口欠損型心房中隔欠損症（ASD）を認め、カテーテル検査で平均肺動脈圧49 ㎜Hg、肺血管抵抗9単位と高値で、シ
ルデナフィル、ボセンタン、ベラプロストが導入された。
　ASDに対するデバイス閉鎖術の検討目的に当院紹介受診となった。
　当院では、平均肺動脈圧40 ㎜Hgで、Qp/Qs 2.8、Rp 6.5単位であり、酸素負荷試験で反応を認めたことから、デバイス
閉鎖の方針となった。
　全身麻酔下にデバイス閉鎖を施行した。しかしASDデバイス28 ㎜を留置後、平均肺動脈圧の上昇があり、40 ㎜Hgから
低下なく、Rp 9.7単位と高値となったためデバイスは回収し終了とした。
　これまでのカテーテル検査の結果より、エポプロステノールを先行投与し、肺血管の反応が得られることを確認の上で、
閉鎖術を施行する方針とした。
　エポプロステノールを導入し15ng/㎏/min時点の検査で平均肺動脈圧の低下傾向と、Qp/Qsの増大、Rpの低下を認めた。
　肺血管の反応性は良好と判断し、ASDデバイス閉鎖術を施行した。閉鎖前平均肺動脈圧37 ㎜Hg、Qp/Qs 2.5、Rp 6.2
単位で、閉鎖後、平均肺動脈圧29 ㎜Hg、Rp 5.1単位と低下を認めた。
　閉鎖後も血行動態の悪化なく、現在もエポプロステノール投与下で経過良好である。
　高度肺高血圧症症例に対するASD閉鎖術後の予後は分かっておらず、今後も厳重な経過観察が必要である。

C1-16 経カテーテル的心房中隔閉鎖術における
Isovolumic Contraction Peak Velocityの有用性
Utility of Isovolumic Contraction Peak Velocity for Evaluation of Adult Patient Status after 
Transcatheter Closure of Atrial Septal Defect

佐和 琢磨1）、松本 賢亮1）、田中 秀和1）、平石 真奈2）、元地 由樹1）、望月 泰秀1）、漁 恵子1）、 
大竹 寛雅1）、新家 俊郎1）、平田 健一1）

1）神戸大学 大学院医学研究科 内科学講座 循環器内科学分野、2）北播磨総合医療センター

Takuma Sawa1）, Kensuke Matsumoto1）, Hidekazu Tanaka1）, Mana Hiraishi2）, Yoshiki Motoji1）, Yasuhide Mochizuki1）, 
Keiko Ryo1）, Hiromasa Otake1）, Toshiro Shinke1）, Kenichi Hirata1）

1）Division of Cardiovascular Medicine, Department of Internal Medicine, Kobe University Graduate School of Medicine,  
2）Kita-harima Medical Center

Background: Prognostic factors after transcatheter closure for adult patients with atrial septal defect (ASD) have not 
been fully identifi ed.
Methods: Forty-nine patients who underwent transcatheter ASD closure were recruited for this study. Echocardiog-
raphy was performed before and mid-term after the procedure (6±1 months). Isovolumic contraction peak velocity 
(IVV) was measured at lateral site of the tricuspid annulus using tissue Doppler imaging andΔIVV was determined 
as the absolute change at mid-term follow-up. Unfavorable events were pre-specifi ed as combined endpoint of newly 
developed atrial fi brillation, cerebral infarction and heart failure, and tracked for 19±9 months.
Results: Symptomatic improvement was observed in 24 patients (49%) after the procedure. ΔIVV was signifi cantly 
larger for patients with symptomatic improvement than for those without (from 11.5±4.3 to 14.2±3.7 cm/s vs. from 
11.8±4.1 to 12.5±2.9 cm/s; p=0.045). Multivariate Cox proportional-hazards analysis showed that onlyΔIVV was inde-
pendently associated with cardiovascular events (HR: 0.701, p=0.01). Kaplan-Meyer analysis revealed that patients with 
enhancedΔIVV presented with favorable outcome than those with diminishedΔIVV (log-rank p=0.0001). 
Conclusions: IVV can be useful for prognostic risk stratifi cation for patients with ASD referred for transcatheter 
closure. 
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C1-17 成人における経皮的心房中隔欠損閉鎖による左室機能変化
～左室動脈カップリングの検討
Serial changes of left ventricular function in Adult after percutaneous atrial septal
defect closure: the assessment of ventricular-arterial coupling

長友 雄作1）、宗内 淳1）、白水 優光1）、渡邉 まみ江1）、折口 秀樹2）、城尾 邦隆1）

1）地域医療機能推進機構 九州病院 小児科、2）地域医療機能推進機構 九州病院 循環器科

Yusaku Nagatomo1）, Jun Muneuchi1）, Yukimitsu Shirozu1）, Mamie Watanabe1）, Hideki Origuchi2）, Kunitaka Joo1）

1）JCHO Kyushu Hospital Pediatric, 2）JCHO Kyushu Hospital Cardiology

【背景と目的】 高年齢での経皮的心房中隔欠損閉鎖（Amplatzer Septal Occuluder；ASO）後は左心不全を来しやすい。心
室収縮末期エラスタンス（Ees）、実効動脈エラスタンス（Ea）と心室動脈カップリング（Ea/Ees）で左室機能を検討した。
【対象と方法】 ASO施行した成人35例（男9例）において、術前、術翌日、術後6か月で、経胸壁心エコー検査の心尖部四
腔像から Simpson 法で算出したLVEDV・LVESVと、上腕血圧値から、Ees=収縮期血圧 /LVESV、Ea=平均血圧 /
（LVEDV-LVESV）とエネルギー効率としてEa/Eesを算出し、経時的変化を検討した。
【結果】 ASO施行年齢は48±21歳で、術前Qp/Qs=2.23±0.74、ASD径 =15.4±6.1 ㎜、デバイス径=18.0±5.8 ㎜で
あった。術前→術翌日→術後6か月で LVEDV46→50→49 ㎖/m2と増加しており、Ea は5.3→4.3→4.4、Ees は
3.5→4.1→3.9、Ea/Ees は1.4→1.1→1.1であった。若年群（50歳未満）と高齢群（50歳以上）で分けて検討したところ、
若年群ではEa/Eesが1.5→1.1→1.2で術翌日で有意に低下していた（p=0.013）。一方高齢群では1.6→1.3→1.0で、術翌
日では有意な低下がなく術後6か月で有意に低下していた（p=0.03）。
【考察】 ASOによる左室前負荷増大に対しては、後負荷軽減に加えて心収縮を上昇させエネルギー効率を改善させるよう
働いていた。しかし高年齢でエネルギー効率の回復が遅れる例があり、術後早期の左室 -圧容量曲線がより右方に移動し
EDP上昇を来すものと考えた。

C1-18 Comprehensive analysis of outcomes and adverse events related to the transcatheter 
device closure of atrial septal defets: A multicenter retrospective study

Younghwa Kong1）, Mi-Kyung Song2）, Gi Beom Kim3）, Ji Na Kim4）, Myungchul Hyun5）, Youngkuk Cho6）, 
Lucy Youngmin Eun7）, Nam Kyun Kim7）, Hong Ryang Kil8）, June Huh1）, I-Seok Kang1）

1）Department of Pediatrics, Samsung Medical Center, 2）Department of Pediatrics, Bucheon Cardiovascular Center, 
3）Department of Pediatrics, Seoul National University Hospital, 4）Department of Pediatrics, Pusan National University, 
5）Department of Pediatrics, Kyungpook National University Hospital, 6）Department of Pediatrics, Chonnam National University Hospital, 
7）Department of Pediatrics, Yonsei University Severance Hospital,  
8）Department of Pediatrics, Chungnam National University Hospital, Republic of Korea

Background: Even if the transcatheter device closure of secundum atrial septal defect (ASD) is a common procedure, 
it is still associated with potential fatal complications. In this multicenter study we investigated the clinical outcomes 
and adverse events of device closure of ASD.
Methods and results: A total of 2845 patients (median age 28 years, range 0.41-84.00 years), from eight centers in 
Republics of Korea underwent attempted ASD device closure using Amplazter Septal Occluder (ASO), Figulla Flex II 
(FFII), or Gore Septal Occluder (GSO). The median diameter of ASDs was 16.00 mm (range 2.0-47.0 mm) and mean Qp/
Qs was 2.35. Adverse events during and after the procedure were recorded in 142 cases and 104 cases. In 60 patients 
rhythm problems were newly developed after ASD closure. Among them, the atrial tachyarrhythmias were recorded 
in 55 patients, junctional arrhythmia in 9 patients, and second or third atrioventricular block in 8 patients. In 13 patients 
pericardial eff usion was developed, two of which were confi rmed as erosions at surgery, other two were confi rmed 
as mechanical trauma, and all had received an ASO device. Thromboembolic complications occurred in nine cases. In 
three of 2845 patients the mortality occurred (early mortality, n=1, subarachnoid hemorrhage during the procedure; 
late mortality, n=2, heart failure after the procedure).
Conclusion: Trans-catheter ASD closure is a safe and eff ective procedure. However, follow-up evaluation is essential, 
not only especially focuses on pericardial eff usion, but also pulmonary hypertension, late onset arrhythmia, and throm-
bus.
Key words: atrial septal defect, adverse events, transcatheter device closure
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C1-19 昔と今と　手術・カテの経験を比較して
In comparison with 35 years ago and now of surgical experience

小山田 文子
患者

Fumiko Oyamada
Patient

【はじめに】 30余年を経てフォンタン手術・カテーテル検査をした私は、医療の格段の差を感じた。私が経験した3度の手
術を中心に患者の感覚を提示したい。
【時期と経験】 
A： 1975年（6歳）ブレロック（シャント）、術前カテ。エコーがなく、カテも危険を伴うといわれ、傷を2針留めるなど大
がかり（カテ9日間 /手術1か月）。

B： 1979年（10歳）フォンタン、前後でカテ。カテの抜糸はなくなったが、拘束感が強い。血中酸素飽和度や血液凝固の検
査は体に傷をつけ行う。術後に心臓周辺に水が溜まり、注射器で抜くが引かず、ドレインを入れる手術をした。血圧が
急に下がるなど曲折を経て退院（術前2週間 /手術＆後カテ3か月入院）。ここまでは入院中親が泊り込みで付添う。

C： 2012/2015年（40代）TCPC、術後カテ。術前検査や処置が軽い。術後水が溜まるが、軽いうちにわかり、内服薬で軽
快（1か月半入院）。カテの拘束感も少ない（5日間入院）。

【概要】 子どもの頃は親が闘病しており、医療者の言葉が患者には届きにくい、手術やカテの苦痛は当然で、訴えるより大
人しくやり過ごそうと考える。自身で説明を受けることで治療に参加していると実感する。現在はシステマチックで入院期
間も短いため、同病の仲間や支援者と関わる時間が少なく、自身の病気に向き合う機会を失っている。
【最後に】 患者たちの苦痛と、対応する医療者の方々の力が現在の素晴らしい医療を築いたと改めて感じ、感謝したい。

C1-20 診療を自己中断した成人先天性心疾患患者の再受診時の状況と経過
The aspects of the adult patients with congenital heart disease discontinued clinical care

執行 由美子1）、水野 芳子1）、立野 滋2）、岡嶋 良知2）、川副 泰隆2）、武智 史恵2）、森島 宏子2）、 
椛沢 政司2）、松尾 浩三2）

1）千葉県循環器病センター 看護局、2）千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部

Yumiko Shigyou1）, Yoshiko Mizuno1）, Shigeru Tateno2）, Yoshitomo Okajima2）, Yasutaka Kawasoe2）,  
Fumie Takechi2）, Hiroko Morishima2）, Seiji Kabasawa2）, Kouzou Matsuo2）

1）Chiba Cerebral and Cardiovascular Center Department of nursing,  
2）Chiba cerebral and cardiovascular center Department of adult congenital heart diseae

【はじめに】 成人先天性心疾患（ACHD）患者は成人移行期に自覚症状及び内服がないことから診療中断が多くあると言わ
れるが、その実態は把握されていない。
【目的】 診療を中断したACHD患者の再受診時の状況とその後の経過を把握し、自己中断を防ぐ診療体制と外来支援につ
いて検討する。
【方法】 5年以上受診を中断し2010年10月から2015年9月までの5年間に循環器専門病院を受診した20才以上の先天性心
疾患患者の診療録を後方視的に調べ、再受診時の年齢・病名・受診理由・身体状況・その後の経過等を把握する。本調査に
関して施設の承認を得た。
【結果】 対象は59名（男性33名女性26名）、平均年齢は34.5才。病名は、VSDが29名（49.2%）、TOF15名（25.4%）、
ASD7名（11.9%）、その他8名（13.5%）、受診再開後、10名が入院治療（CHF2名、手術5名、ワイヤー抜去1名）を要した。
再受診の理由は、胸痛など心疾患関連症状21名（35.6%）、心雑音・心電図異常など健診で指摘11名（18.6%）、妊娠6名
（10.2%）等で、手術になった者のうちASDの1名以外は準緊急で再手術を行った。
【考察】 成人期の手術治療は仕事等社会生活に大きく影響する。計画的に治療を勧めるためには定期受診の継続が必要であ
り、広く受診を促す情報提供と定期受診が継続される医療施設側の工夫も必要と思われる。
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C1-21 先天性心疾患の胎児期から成人期のサポートシステム
伴走者であるリエゾンナースの役割
Lifelong team supporting system for the patients with congenital heart disease and their families；
from prenatal period to adulthood 
Role of liaison nurse as an escort runner

宮田 郁1）、佐野 匠2）、小田中 豊3）、藤田 太輔2）、尾崎 智康3）、岸 勘太3）、片山 博視3）、小澤 英樹5）、
星賀 正明4）、玉井 浩3）、根本 慎太郎5）

1）大阪医科大学附属病院 看護部、2）大阪医科大学 産婦人科学教室、3）大阪医科大学附属病院 小児科、
4）大阪医科大学附属病院 循環器内科、5）大阪医科大学附属病院 小児心臓血管外科

Iku Miyata1）, Takumi Sano2）, Yutaka Odanaka3）, Daisuke Fujita2）, Tomoyasu Ozaki3）, Kanta Kishi3）, 
Hiroshi Katayama3）, Hideki Ozawa5）, Masaaki Hoshiga4）, Hiroshi Tamai3）, Shintaro Nemoto5）

1）Department of Nursing, Osaka Medical College Hospital, 2）Department of Obstetrics, Osaka Medical Collage Hospital, 
3）Department of Pediatrics, Osaka medical college Hospital, 4）Department of Cardiology, Osaka medical college Hospital, 
5）Department of Pediatrics Cardiovascular Surgery, Osaka medical college Hospital

【はじめに】 当院では、先天性心疾患領域において、胎児期での先天性心疾患の診断時から、成人期へと継続的な治療・ケ
アを受けることができるシステムを構築している。そのシステムの中で、心理的サポートを中心に患者・家族と医療者の伴
走者の役割を担うリエゾン精神看護専門看護師（以下リエゾンナース）の視点から、そのシステム紹介、および成人先天性
疾患患者・家族のケアの現状と課題を事例を基に報告する。尚、本報告において個人保護を遵守している。
【取組み】 当院における先天性心疾患の子ども・家族の治療・ケアシステムには、産科・小児科・環器内科の医師、看護師、
コメディカルなど多職種がチームメンバーであり、治療やケアに応じて流動的に変化する。チームメンバーであるリエゾン
ナースは、胎児期から母親のメンタルサポートを中心に関わりを開始し、移行期を経て、成人期医療に至るまでの、患者
（児）と家族・流動的に変化する医療者の伴走者としての役割をしている。
【考察】 丹羽（2011）が、様々な不安と向き合うことになる先天性心疾患患者・家族に対して専門家によるシステムの必要
性を述べており、当院のケアシステムはそれを担っているのではないかと思われる。しかし、成人領域になると、直面する
問題も就職や妊娠・出産、あるいは治療の中止を含む倫理的意思決定など多岐にわたるため、柔軟なサポートが必要であり、
当院のケアシステムの課題である。

C1-22 先天性心疾患患児の疾患理解につながる、こども心臓セミナー・命の授業
Cardiac seminar with lecture on life for school students deepen the disease understanding in the 
congenital heart disease children

増谷 聡1）、澁谷 智子2）、宮崎 沙也香2）、齊藤 郁子2）、桑田 聖子1）、栗嶋 クララ1）、岩本 洋一1）、 
石戸 博隆1）、先崎 秀明1）

1）埼玉医科大学 総合医療センター 小児循環器科、2）埼玉医科大学 総合医療センター 看護部

Satoshi Masutani1）, Tomoko Shibuya2）, Sayaka Miyazaki2）, Ikuko Saito2）, Seiko Kuwata1）, Clara Kurishima1）,  
Yoichi Iwamoto1）, Hirotaka Ishido1）, Hideaki Senzaki1）

1）Saitama Medical Center Saitama Medical University, 2）Saitama Medical Center Saitama Medical University

【目的】 先天性心疾患患児が、自身の病態や現在の管理を把握していくことは成人期に向け重要である。しかし、小児循環
器外来では長年、親への説明が主となりがちで、児が自らの心疾患を把握することは、仮に時間をかけた説明を行っても難
題である。その一因として、正常循環がそもそも理解不十分であることがあげられる。
【方法】 心臓・循環を理解するための、一般児童生徒を対象とした、こども心臓セミナーを開催した。二時間の中で、講義
（蘇生、画像診断、心臓のふしぎ、学校生活、命）と実技（胸骨圧迫、AED、心臓模型、心エコー）を行った。このセミナー
に参加したFontan術後二名（中2女児、小4男児）で効果を検討した。
【結果】 中二女子は、心臓模型の中を赤青の各ゾンデを通過させ、正常循環を理解する実技を最も興味深く、セミナーは自
らのFontan循環の理解を深めたと報告した。小4男児は、実技を満喫し、やや難しいと感じながらも熱心に講義を聴講した。
それまで採血時に大パニックを来たしていたが、セミナー後から全く落ち着いて採血に臨め、大きな行動変容がみられた。
【結論】 このようなセミナーは、限られた時間・リソースのなかで、児の興味を引き付け、持てる好奇心に着火する体験が
可能であり、命について考える機会となった。本人への個別の説明と相補いながら、自らの心疾患への理解を深める貴重な
経験となると思われ、今後も継続予定である。
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P1-1-1 成人先天性心疾患女性の妊娠管理の課題
Issues for the management of pregnancy of the women with adult congenital heart disease

兵藤 博信、藤野 佐保、中里 紀彦、福田 奈尾子、真壁 晶子、齋藤 悦子、布施 由紀子、東上 加波、 
彦坂 慈子、船倉 翠、清木 孝之、砂川 空広、岡田 智志、笠松 高弘、久具 宏司
東京都立墨東病院 産婦人科

Hironobu Hyodo, Saho Fujino, Norihiko Nakazato, Naoko Fukuda, Shoko Makabe, Etsuko Saito, Yukiko Fuse,  
Kanami Higashiue, Chikako Hikosaka, Midori Funakura, Takayuki Seiki, Sorahiro Sunagawa, Satoshi Okada,  
Takahiro Kasamatsu, Koji Kugu
Tokyo Metropolitan Bokutoh Hospital

　先天性心疾患の予後が医療の進歩により甚だしく改善するにつれ、生殖年齢に達する女性も増え、妊娠管理に直面する機
会も増えている。疾患はバラエティーに富んでおり、同じ疾患でも重症度には幅がある。多くは軽症で妊娠分娩も問題なく
経過するが、たとえ妊娠前に心血管イベントがなかったとしても、時に不整脈・心不全・チアノーゼなどを呈することがあ
る。当院の記録を振り返り、現状での課題について考察した。
　当院で2010-2015年に、23名の成人先天性心疾患女性の26妊娠が確認された。心疾患の評価、妊娠経過、分娩管理、産
褥期の管理などについて、後方視的に診療記録を調査したところ、全例妊娠前はNYHA I で、さらに経過中の心血管イベ
ントは指摘されなかった。妊娠前あるいは妊娠初期に「妊娠・分娩に支障なし」という旨のコメントを得て、それで妊娠
中・産褥期の評価がなかったものは8例みられた。また、産褥期のフォローアップについては、医療側から「分娩を乗り切
ればそれでフォロー終了」とされていたり、患者自身もフォローアップの受診をしなかったりするケースも少なくなかった。
　成人先天性心疾患の経過はまだ不明な部分も多く、症状のない場合に妊娠中や産褥期の評価・管理にどれだけ検査などを
行うべきか、現時点では結論づけられない。患者に対しての啓蒙も重要であるが、医療側も望ましいフォローアップの在り
方について関心をもつ必要があると考える。

P1-1-2 妊娠を経験したファロー四徴21妊娠の検討
Evaluation of 21 Pregnancies of Tetralogy of Fallot

面家 健太郎1）2）、岩田 祐輔1）3）、桑原 直樹2）、上野 裕太郎2）、寺澤 厚志2）、山本 哲也2）、後藤 浩子2）、
西森 俊秀3）、中山 祐樹3）、竹内 敬昌3）、野田 俊之4）、桑原 尚志2）

1）岐阜県総合医療センター 成人先天性心疾患診療科、2）岐阜県総合医療センター 小児医療センター 小児循環器内科、
3）岐阜県総合医療センター 小児医療センター 小児心臓外科、4）岐阜県総合医療センター 循環器内科

Kentaro Omoya1）2）, Yusuke Iwata1）3）, Naoki Kuwabara2）, Yutaro Ueno2）, Atsushi Terazawa2）, Tetsuya Yamamoto2）, 
Hiroko Goto2）, Toshihide Nishimori3）, Yuki Nakayama3）, Takamasa Takeuchi3）, Toshiyuki Noda4）, Takashi Kuwahara2）

1）Department of Adult Congenital Heart Disease, Gifu Prefectural General Medical Center, 2）Department of Pediatric Cardiology, Children's 
Medical Center, Gifu Prefectural General Medical Center, 3）Department of Pediatric Cardiac Surgery, Children's Medical Center, Gifu 
Prefectural General Medical Center, 4）Department of Cardiology, Gifu Prefectural General Medical Center

【はじめに】 成人先天性心疾患（ACHD）の診療成績は向上し、目標が救命から妊娠出産を含めたQOLへと移行してきてい
る。一般にファロー四徴（TOF）術後は妊娠出産が可能であるとされているが、管理不十分な症例も含めた転帰については
不明な点も多い。
【目的】 TOF及び類縁疾患の妊娠管理について問題点を抽出すること。
【対象および方法】 当院ACHDデータベース316例を対象に抽出。血行動態指標、心疾患悪化による入院、児への影響、
等を検討項目とした。
【結果】 成人女性TOFは29例存在し、うち診療録に妊娠出産についての記載を認めた12例21妊娠を対象とした。TOF 
10例17妊娠中、出産11、流産2、中絶2、現在妊娠中2。心室中隔欠損・肺動脈閉鎖（VSD/PA）患者2例4妊娠中、出産1、
中絶1、流産2。TOFの流産症例は、1例が未手術であり、当院での修復術後に妊娠出産に至った。もう1例は右室流出路
狭窄（PG 57 ㎜Hg）、肺動脈弁逆流、三尖弁逆流に対し、妊娠前に再介入を要するとされていた症例であった。中絶2件は
ともに若年症例（20歳）であり、1例は血行動態良好であったが、自身が22q11.2欠失症候群であり、遺伝・育児への不安
から、もう1例は妊娠困難な残存病変があり中絶を選択した。未手術VSD/PAの1例はEisemenger 化しており、当院紹
介前に2流産を経験していた。
【結語】 一般に不良な経過は報告等になりにくいが存在する。若年からの指導、心疾患残存病変や未手術症例への対応は慎
重に行うべきである。
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P1-1-3 Classical Blalock-Taussig Shuntのみで72歳に達した Fallot四徴症
A 72 year-old woman with Tetralogy of Fallot lives only by classical Blalock-Taussig shunt

山田 優1）、石津 智子1）、堀米 仁志2）、常岡 秀和3）、武安 法之3）、悦喜 豊4）

1）筑波大学附属病院 循環器内科、2）筑波大学附属病院 小児科、3）茨城県立中央病院 循環器内科、 
4）日立総合病院 循環器内科

Yuu Yamada1）, Tomoko Ishizu1）, Hitoshi Horigome2）, Hidekazu Tsuneoka3）, Noriyuki Takeyasu3）, Yutaka Etsuki4）

1）Tsukuba University Hospital Cardiovascular Division, 2）Tsukuba University Hospital Pediatrics Division,  
3）Ibaraki Prefectural Central Hospital Cardiovasucular Division, 4）Hitachi General Hospital Cardiovascular Division

【症例】 72歳女性。
【主訴】 下腿浮腫、息切れ。
【現病歴】 10歳頃にFallot 四徴症の診断で、東京女子医大にて榊原教授によりClassical Blalock-Taussig shunt（BTS）を
施行され体調が良くなった記憶があるが、本人や家族は詳細を記憶していなかった。その後は自覚症状が無いため、病院は
受診しなくなった。結婚して帝王切開で健康な2児を出産し、工場での製造ラインの仕事を続けながら、育児家事など日常
生活を送った。70歳時、検診で低酸素血症を指摘されたが経過観察。72歳時、下腿浮腫と息切れが目立つようになり、近
医で心不全と診断され、利尿薬・降圧薬内服と在宅酸素療法を開始された。
　聴診上、連続性雑音と駆出性雑音があり、経皮的酸素飽和度88%（酸素3L/分）。心エコーではEF76%と左室収縮能は
保たれたが、心室中隔欠損、大動脈騎乗、高度右室圧上昇、右室肥大があり、Fallot 四徴症と診断された。カテーテル検査
でBTSは開存していたが、肺動脈との吻合部に狭窄あり、狭窄後拡張により主肺動脈は著しく瘤状拡大していた。右室流
出路は開存し、右室圧136/EDP20 ㎜Hg、肺動脈圧30/22 ㎜Hg. 頭部MRIは年齢相当で、脳梗塞等の所見はなかった。現
在はNYHAⅢ程度で趣味の詩吟の際の息切れがQOL上の問題点である。
【考察】 Fallot 四徴症に対しては早期に心内修復術まで行うことが基本とされているが、本症例のようにBlalock-Taussig 
shunt のみで長期間無症状で生存可能な場合も存在する。

P1-1-4 幼児期の体肺動脈短絡術後に起因する鎖骨下動脈巨大仮性瘤を認めた33歳女性
A case report of 33 year old woman, who have large left subclavian artery false aneurhythm after 
Blalock-Taussig shunt in babyhood

福山 緑1）、津田 悦子1）、宮崎 文1）、黒嵜 健一1）、大内 秀雄1）、木戸 高志2）、帆足 孝也2）、田中 裕史2）、
鍵﨑 康治2）、市川 肇2）、白石 公1）

1）国立循環器病研究センター 小児循環器科、2）国立循環器病研究センター 心臓血管外科

Midori Fukuyama1）, Etsuko Tsuda1）, Aya Miyazaki1）, Kenichi Kurosaki1）, Hideo Ouchi1）, Takashi Kido2）,  
Takaya Hoashi2）, Hiroshi Tanaka2）, Kouji Kagisaki2）, Hajime Ichikawa2）, Isao Shiraishi1）

1）National Cerebral and Cardiovascular Center Pediatric Cardiology Department,  
2）National Cerebral and Cardiovascular Center Cardiovascular Surgery Department

【はじめに】 術後遠隔期に左鎖骨下動脈瘤を認め、外科的修復術を施行した完全大血管転位術後の成人女性例を経験したの
で報告する。
【症例】 32歳女性。大血管転位、心室中隔欠損、肺動脈閉鎖の診断で、生後4か月に rt-interposed BT shunt、3歳11か月
時に lt-modifi ed BT shunt、6歳時にRastelli 手術が施行された。16歳時の心エコー検査でTR peak Velocity 3.9m/sと
なり、右室流出路狭窄が疑われ、心カテーテル検査を勧められたが、以降受診は途切れた。30歳時、妊娠後当院での分娩
を勧められ再受診した。妊娠36週時TR peak Vは5.0m/sであった。妊娠37週、硬膜外麻酔下鉗子分娩にて男児を出産
した。32歳時、胸部X線写真で左第1弓外側の異常陰影が疑われ、造影CT検査で左鎖骨下動脈巨大瘤を認めた。心カテ
が施行され、右室圧は81/6 ㎜Hg、径50 ㎜の左鎖骨下巨大動脈瘤を認めた。手術（再右室流出路再建術、左鎖骨下動脈修
復術）を施行した。術中、瘤を解放後、瘤壁切除を試みたが、肺と一体化しており、肺損傷をきたしたため瘤壁切除は断念
した。
【まとめ】 本症例では、小児期の体肺動脈短絡術後部位に、成人期に巨大仮性瘤がみられた。術後20年以上経過しても仮性
瘤形成がありうる。術後遠隔期の稀な合併症である。
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P1-1-5 ACHDの診断カテーテル中に生じた冠動脈解離に対し緊急ステント術を行い
救命し得た一例
Emergent PCI for coronary artery dissection that happened during the diagnostic catheterization of 
complex congenital heart disease with pulmonary hypertension

麻生 健太郎1）、長田 洋資1）、水野 将徳1）、都築 慶光1）、金剛寺 謙2）

1）聖マリアンナ医科大学小児科、2）聖マリアンナ医科大学循環器内科

Kentaro Aso1）, Yousuke Osada1）, Masanori Mizuno1）, Yoshimitsu Tsuzuki1）, Ken Kongouji2）

1）St. Marianna University School of Medicine Department of Pediatrics, 
2）St. Marianna University School of Medicine Department of Cardiology

【症例】 症例は29歳、男性。幼少時に修正大血管転位症、心室中隔欠損症、大動脈離断症、動脈開存症と診断され定期的な
フォローを受けている。これまでに外科的な治療介入は一切行われていない。今回、肺高血圧と血行動態の評価目的で心臓
カテーテル検査を行った。心臓カテーテル検査は小児循環器科の医師が担当した。右橈骨動脈を穿刺し4Frの pigtail カ
テーテルを挿入。右室にカテーテルを挿入しようとした際にカテーテルが左冠動脈に迷入し、その後、胸部不快感の訴えと
心電図上右側胸部誘導を中心にST上昇が認められた。冠動脈造影を施行すると回旋枝に冠動脈解離が生じていた。すぐに
成人循環器科医師が入室し、引き続き冠動脈解離に対するPCIを行った。ガイドワイヤはASAHI SION blueⓇを挿入し、
IVUSでワイヤが真腔にあることを確認。その後S-Stent4×18 ㎜を冠動脈AHA分類#13に留置した。しかし確認造影で
＃13以後の造影が遅延していため#13,15に PROMUS Element™ 38×3.5 ㎜を2個留置した。その後の造影では正常な冠
血流を確認できた。
【考案】 複雑な血行動態を有する成人先天性心疾患のカテーテル検査は小児循環器医師が担当することが多いので実状あろ
う。しかし我々が経験したような合併症に対しては、小児循環器医師は不慣れであることが多い。たとえ診断カテーテルで
あっても成人先天性心疾患のカテーテル検査は成人循環器科の医師のバックアップが望める状態で行われるべきである。

P1-1-6 臨床的に肺動静脈瘻が疑われた Embolic Stroke of Undetermined Sourceの一例
A Case of Embolic Stroke of Undetermined Source Clinically Suspected of Pulmonary Arteriovenous 
Fistula

小坂田 皓平1）、大家 理伸1）、荻野 佳代2）、田坂 浩嗣1）、林 知宏2）、丸尾 健1）、福 康志1）、脇 研自2）、
門田 一繁1）、新垣 義夫2）

1）公益財団法人大原記念倉敷中央医療機構 倉敷中央病院 循環器内科、 
2）公益財団法人大原記念倉敷中央医療機構 倉敷中央病院 小児科

Kohei Osakada1）, Masanobu Ohya1）, Kayo Ogino2）, Hiroshi Tasaka1）, Tomohiro Hayashi2）, Takeshi Maruo1）,  
Yasushi Fuku1）, Kenji Waki2）, Kazushige Kadota1）, Yoshio Aragaki2）

1）Kurashiki Central Hospital, Department of Cardiology, 2）Kurashiki Central Hospital, Department of Pediatrics

　症例は57歳女性。頭痛、左顔面と左上肢のしびれを主訴に近医を受診し、頭部MRIで右側頭葉内側に新規脳梗塞の所見
を認めた。両側大脳半球に散在する陳旧性脳梗塞像も認め、Embolic Stroke of Undetermined Source（ESUS）が疑われた。
当院施行の経胸壁心エコーではマイクロバブルテストが陽性であり、卵円孔開存を疑った。経食道心エコーはやや描出不良
であり、形態的に卵円孔開存を指摘することは出来なかったが、マイクロバブルテストはやはり陽性であった。下肢静脈エ
コーでは、左ひらめ静脈に深部静脈血栓を認めた。卵円孔開存が原因のESUSを疑い、経カテーテル卵円孔開存閉鎖術を
試みた。心腔内心エコーを併用しながらガイドワイヤーで卵円孔の通過を試みたが選択できなかった。術中に下大静脈より
マイクロバブルテストを施行したところ、遅延所見を伴って左房内へ流入するマイクロバブルを認め、さらに肺動脈よりマ
イクロバブルテストを試みたところ、左房内へ流入するマイクロバブルが確認できた。以上より、肺動静脈瘻を介した右左
短絡が疑われ、治療を断念した。後日、胸部造影CTを撮像したが形態上明らかな肺動静脈瘻は指摘できなかった。カテー
テル治療の適応はないと判断し、抗凝固療法を継続して経過観察の方針とした。本症例は、ESUSの原因にCTでは確認で
きない肺動静脈瘻が疑われた貴重な一例であり、ここに報告する。
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P1-2-1 AAIペーシングによるオーバードライブで心房細動を抑制し得た房室中隔欠損症の1例
The overdrive atrial pacing for the suppression of atrial fi brillation in a patient with AVSD

正谷 憲宏1）、嘉川 忠博1）、矢川 真弓子2）、齋藤 美香1）、石井 卓1）、浜道 裕二1）、稲毛 章郎1）、 
中本 祐樹1）、上田 知実1）、矢崎 諭1）、井上 完起2）、梅村 純2）

1）日本心臓血圧研究振興会附属 榊原記念病院 循環器小児科、2）日本心臓血圧研究振興会附属 榊原記念病院 循環器内科

Kazuhiro Shoya1）, Tadahiro Yoshikawa1）, Mayuko Yagawa2）, Mika Saito1）, Taku Ishii1）, Yuji Hamamichi1）,  
Akio Inage1）, Yuki Nakamoto1）, Tomomi Ueda1）, Satoshi Yazaki1）, Kanki Inoue2）, Jun Umemura2）

1）Department of Pediatric Cardiology, Sakakibara Heart Institute, Japan Research Promotion Society for Cardiovascular Diseases,  
2）Department of Cardiology, Sakakibara Heart Institute, Japan Research Promotion Society for Cardiovascular Diseases

【背景】 DDDペースメーカーの心房細動（AF）予防機能はAFの抑制に有効と知られているが、先天性心疾患の患者では
心室リードの留置が困難な症例が散見される。一方で、AFの治療に難渋する例にしばしば遭遇する。
【症例】 37歳男性。乳児期に多脾症候群、房室中隔欠損症と診断され、1歳で当院初診。Eisenmenger化しており、手術適
応なしと判断された。
　2006年頃から発作性AF（pAF）を度々認め、浮腫増悪など循環動態に影響を与えるために電気的除細動目的に頻回に入
院が必要であった。2011年のホルター心電図検査で2秒以上のpause を頻回に認め総心拍数は7万台であり、洞不全症候
群と診断された。著明な心房拡大と高度の房室弁逆流からペースメーカー植え込み術（PMI）は困難と予想され、β遮断薬
の増量も困難でありアミオダロン内服を開始したが、2015年に入りpAFの頻度はさらに増加。5回 /月のペースで除細動
が必要となり、PMI施行しβ遮断薬増量の方針とした。
　心室リード留置は困難であり心房リードのみの留置とし、Medtronic 社Adapta SRを選択し、モードはAAIR、lower 
rate は80/分と設定した。植込み後1ヶ月で1度のみpAFに対し電気的除細動を必要としたが、その他にエピソード記録
も含めAFは確認されていない。
【結語】 本症例のように心房リードのみのAAIペースメーカーでもペーシング頻度を上げることでAFが抑制できる可能
性があり、心室リード留置が困難な症例でも考慮すべき手段と思われた。

P1-2-2 演題取り下げ
　

　



日本成人先天性心疾患学会雑誌　123

一
般
演
題（
ポ
ス
タ
ー
）

P1-2-3 先天性心疾患術後・下大静脈欠損に合併した心房粗動に対する
カテーテルアブレーション
A case of postoperative congenital heart disease and interruption of inferior vena cava with atrial 
fl utter successfully treated by catheter ablation

今井 靖1）、渡邉 裕昭1）、甲谷 友幸1）、渡部 智紀1）、小森 孝洋1）、久保田 香菜1）、佐藤 彰洋1）、
佐藤 智幸2）、片岡 功一2）、南 孝臣2）、河田 政明3）、苅尾 七臣1）

1）自治医科大学 循環器内科、2）自治医科大学 小児科、3）自治医科大学 小児心臓血管外科

Yasushi Imai1）, Hiroaki Watanabe1）, Tomoyuki Kabutoya1）, Tomonori Watanabe1）, Takahiro Komori1）, Kana Kubota1）, 
Akihiro Sato1）, Tomoyuki Sato2）, Koichi Kataoka2）, Takaomi Minami2）, Masaaki Kawada3）, Kazuomi Kario1）

1）Jichi Medical University, Division of Cardiovascular Medicine, Department of Internal Medicine, 
2）Jichi Medical University, Department of Pediatrics, 3）Jichi Medical University, Department of Pediatric Cardiovascular Surgery

　症例は13歳男児。生後10ヶ月時に両大動脈右室起始症・心室中隔欠損症に対し他院にて心内修復術を受け、以後順調に
発育。ところが12歳時より頻脈性心房粗動による心不全にて入退院を繰り返したためカテーテルアブレーション目的に当
院紹介。内科・小児科でチームを作り対応した。多脾症、両側上大静脈があり、下大静脈欠損・半奇静脈結合で左上大静
脈・冠静脈洞を経由し右房へ灌流していた。高度肺動脈弁閉鎖不全症を伴い右室・右房負荷も不整脈要因と考えられた。カ
テーテルアブレーションに際し大腿静脈・半奇静脈経由で右房・冠静脈洞に電極カテーテルを配置。右内頸静脈から3次元
マッピング機能付アブレーションカテーテル（Navistar, CARTO）を右房に挿入。心房粗動が持続しており右房内を旋回し
ていることが想定され右房での三次元マッピングを作成。三尖弁・肝静脈間峡部依存型心房粗動と判明し、この峡部に線状
焼灼を加え両方向性ブロックを作成し以後、誘発不能となった。アブレーション直後は徐脈性異所性心房調律が遷延したが、
経過観察にて正常心拍数に復した。治療後1年以上経過したが再発を認めない。下大静脈欠損に伴う先天性心疾患術後症例
のカテーテルアブレーションは大きな制約を伴うが、事前のCT/MRIを含む解剖学的評価、3次元マッピングの活用と
superior approachを含めた血管アプローチを確保しておくことが重要と考えられる。

P1-2-4 心外導管を用いた血流転換後の心房細動に対するアブレーションを行った
ACHD症例の検討
Catheter Ablation for Atrial Fibrillation in Adult Patients with Extra-cardiac Fontan Palliation

籏 義仁、山崎 武士、藤井 隆成、藤本 一途、曽我 恭司、富田 英
昭和大学横浜市北部病院 循環器センター

Yoshihito Hata, Takeshi Yamazaki, Takanari Fujii, Kazuto Fujimoto, Takashi Soga, Hideshi Tomita
Cardiovascular Center, Showa University Northern Yokohama Hospital

【背景】 人工血管による心外導管を用いたFontan手術（TCPC）後症例に心外導管穿刺を行い心房頻拍のカテーテルアブ
レーションの報告はある。複数カテーテルを心房内に挿入する必要がある心房細動（AF）に対するカテーテルアブレーショ
ン（PVI）にこの方法を用いることは困難である。
【症例1】 33歳の男性。出生後にTA（Ib）と診断され、新生児期に左BTシャント、その後にBjork手術を受けた。28歳頃
から薬剤抵抗性発作性AFがあり、Maze手術と one and one-half repair を受けた。
【症例2】 34歳の男性。出生後にTA（Ib）と診断され、2歳時にFontan（APC）手術を受けた。28歳頃から薬剤抵抗性発作
性AFがあり、Maze手術とFontan（TCPC conversion）手術を受けた。
【結果】 2症例とも手術後にAFが再発したため、当センターで経皮的PVIを行った。ともに造影CTと心腔内エコーで
IVC-RA自由壁間に穿刺可能な自己組織部位が存在しているのが確認できたため、RF Needle を用いて同部を穿刺し後に
Cutting balloonを用いて穿刺部を拡大して3本のロングシースを通過させた。LA内にカテーテルを挿入してPVIを行った。
2例とも合併症なくAFの根治に成功した。
【まとめ】 心外導管を用いた血流転換術後の心房細動には IVC-RA自由壁間穿刺法を用いたアプローチからのPVIは比較
的安全で確実な治療オプションになりうると考える。
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P1-2-5 Radiofrequency Catheter Ablation（RFCA）in Scimitar syndrome patient who previously 
underwent device closure of Scimitar vein

Nam Kyun Kim, Sora Park, Se Yong Jung, Seokwon Huh, Jo Won Jung, Jae Young Choi
Severance Cardiovascular Hospital

Introduction: Scimitar syndrome is a rare congenital anomaly characterized by partial or complete anomalous pulmo-
nary venous drainage of the right lung into the inferior vena cava. Herein, we report a case of success RF ablation at 
the patient with scimitar syndrome which treated with transcathter intervention.
Case: A 18-year-old male patient who were diagnosed as Scimitar syndrome at 7-year-old, visited Severance hospi-
tal for deviated nasal septum operation. By cardiac catheterization, his Qp/Qs were measured 1.56. To prevent him 
from progressing to right heart failure, he underwent Scimitar vein occlusion by Amplatzer™ septal occluder. After 4 
years, he showed tachycardia and visited Severance hospital Emergency department. His electrocardiogram showed 
paroxysmal supraventricular tachycardia, and the symptom was improved by Valsalva maneuver. He underwent Elec-
trophysiological study to evaluate the underlying cause, and the AV node reentry tachycardia was induced and was 
ablated by radiofrequency catheter ablation successfully. 
Conclusions: The patients with Scimitar syndrome can be treated successfully by transcatheter intervention in some 
selected cases. And the rhythm disturbances in these patient can be treated with catheter ablation, also. 

P1-2-6 成人期に施行された心外導管法フォンタン術後の心房性不整脈
Development of Atrial Tachyarrhythmias and Its Associated Factor after Extracardiac Fontan 
Procedure in Adults

中川 晃志
岡山大学 循環器内科

Koji Nakagawa
Department of Cardiovascular Medicine, Okayama University

Background: Atrial tachyarrhythmias (ATA) are frequent complications and known as an important risk factor for 
poor prognosis after the Fontan procedure. This study aimed to evaluate the prevalence of ATA and its associated 
factor after extracardiac Fontan procedure (EC Fontan) in adult patients.
Methods: From 34 adult patients who underwent EC Fontan at our institution, we retrospectively reviewed 22 patients 
(mean age, 27±9 years) receiving clinical follow-up for more than 6 months. The prevalence of ATA and its associated 
factor were assessed.
Results: During follow-up period (mean, 82±54 months), 11 (50%) of patients developed ATA. Compared to patients 
without ATA, those with ATA had signifi cantly longer P wave duration after EC Fontan (95±15 msec vs. 141±31 
msec, p＜0.001). On the other hand, there were no diff erence in age at procedure, ventricular morphology, prior an-
other Fontan procedure, concomitant Maze procedure at EC Fontan, failed Fontan and systemic hypoxemia between 
patients with and without ATA during follow-up period.
Conclusion: ATA were frequently occurred after EC Fontan in adults. P wave duration may be a useful marker for 
ATA development after EC Fontan.
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P1-3-1 低酸素血症、腹水貯留を認める肺高血圧合併心房中隔欠損症に心房中隔閉鎖が
奏功した1例
A case of atrial septal defect with pulmonary arterial hypertension, hypoxia, and ascites, 
which was successfully treated with elective shunt closure

堀尾 英治1）、堀端 洋子2）、村田 英隆3）、六反田 拓1）、中村 伸一1）、押富 隆3）、坂本 知浩2）、 
上杉 英之3）、中尾 浩一2）

1）JCHO人吉医療センター、2）済生会熊本病院心臓血管センター 循環器内科、 
3）済生会熊本病院心臓血管センター 心臓血管外科

Eiji Horio1）, Yoko Horibata2）, Hidetaka Murata3）, Taku Rokutanda1）, Shinichi Nakamura1）, Takashi Oshitomi3）, 
Tomohiro Sakamoto2）, Hideyuki Uesugi3）, Koichi Nakao2）

1）Hitoyoshi Medical Center, 2）Division of Cardiology, Saiseikai Kumamoto Hospital Cardiovascular Center,  
3）Division of Cardiovascular Surgery, Saiseikai Kumamoto Hospital Cardiovascular Center

　症例は67歳、男性。30歳頃、健康診断で先天性心疾患の指摘を受けていたが放置、かかりつけ医より再三の精査、加療
を勧められていたが拒否していた。1年ほど前から下肢の浮腫を認め、利尿薬投与、在宅酸素療法も導入され経過観察され
ていたが、呼吸状態が増悪するため当院へ緊急入院となった。来院時、低酸素血症（SpO2 88%、室内気）、肝腫大、著明
な腹水貯留、心陰影の拡大、両側胸水貯留、下腿浮腫を認めた。右室の著明な拡大を認め、心房中隔欠損、高度三尖弁逆流、
高度肺高血圧を認めた。利尿薬投与、腹水穿刺などを行い次第に呼吸状態は改善したが、低酸素血症（SpO2 92%、室内気）
は残存した。精査、加療の同意が得られ、右心カテーテル検査を施行したところ、肺動脈圧45/20（平均26）㎜Hg、Qp/Qs 
2.15、肺血管抵抗2.6Wood単位、L-Rシャント60%、R-Lシャント14%で心内修復術は可能と考えられた。低酸素血症の
原因として三尖弁逆流の血流が欠損孔に向かっていて、それによる右-左シャントと思われた。ASD閉鎖、三尖弁形成術
を施行したところ、肺高血圧は改善。自覚症状も改善、酸素投与も要せず、腹水貯留も認めなくなり良好に経過している。
　低酸素血症、肺高血圧、著明な右心不全を合併する症例であったが、外科的手術が奏功した。肺高血圧を合併した心房中
隔欠損症患者で、ASD閉鎖術を行うか否かの方針決定は肺循環の評価を行うことが必要と考えられ、文献的考察もふまえ
て報告する。

P1-3-2 成人先天性心疾患患者における血清CA125値の臨床的意義の検討
Clinical implication of serum CA125 level in the adult patients with congenital heart disease

高橋 辰徳、稲井 慶、島田 衣里子、森 浩輝、篠原 徳子、清水 美妃子、豊原 啓子、杉山 央、石井 徹子、
富松 宏文、朴 仁三
東京女子医科大学 循環器小児科

Tatsunori Takahashi, Kei Inai, Eriko Shimada, Hiroki Mori, Tokuko Shinohara, Mikiko Shimizu, Keiko Toyohara, 
Hisashi Sugiyama, Tetsuko Ishii, Hirofumi Tomimatsu, Hitomi Boku
Department of Pediatric Cardiology, Tokyo Women's Medical University

【背景】 Carbohydrate antigen 125（CA125）は卵巣癌などの腫瘍マーカーとして臨床活用されているが、心不全や体腔内
体液貯留で血清値が上昇することが知られている。
【目的】 成人先天性心疾患（ACHD）患者における血清CA125値を測定し、その臨床的意義を検討する。
【対象】 当科に入院した15歳以上のACHD患者40例（男11例、平均33.2±15歳、機能的単心室（UVH）20例、二心室形
態心（BVH）19例、one and half 修復1例）を後方視的に検討。
【結果】 患者のNYHAクラスはⅠ：22, Ⅱ：12, Ⅲ：6例であった。心不全入院患者ではそれ以外の患者と比較して血清CA125
値（U/mL）が有意に高値であった（132.9 v.s 62.9, p=0.008）。また、NYHA Ⅰで34.4, Ⅱ+Ⅲで152.1と上昇する傾向にあっ
た（p=0.005）。UVHでBVHに比して高く（21.4 v.s 152.4, p=0.0001）、PLEを有する患者、下腿浮腫を有する患者および腹
水を有する患者で高値であった（各67.6 v.s 332.0, p=0.02/37.4 v.s 170.7, p=0.0008/39 v.s 179, p=0.004）。さらに血漿レニン
活性（ρ=0.60, p=0.016）と正の相関を、血清Alb値（ρ=-0.71, p＜0.0001）と負の相関を認めた。
【結語】 ACHD患者において、CA125は心不全マーカーとして有用な可能性がある。
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P1-3-3 ASD+PAPVR術後にエポプロステノール持続静注とバルーン拡張術を施行した1例
A case of pulmonary hypertension underwent balloon pulmonary angioplasty and epoplostenol 
infusion therapy post ASD and PAPVR operation

中村 牧子、砂川 長彦、杉山 拓史、外間 亮、宮良 高史、田場 洋二、當真 隆
沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 循環器内科

Makiko Nakamura, Osahiko Sunagawa, Takushi Sugiyama, Ryou Hokama, Takahumi Miyara, Youji Taba,  
Takashi Touma
Okinawa Prefectural Nanbu Medical Center and Childrens Medical Center

　症例は39歳、女性。小学生時より心雑音を指摘され28歳時心エコーで肺高血圧を指摘。32歳時肺高血圧のため人工妊娠
中絶。39歳時呼吸困難が増悪し前医受診、Scimitar 症候群疑いで平成22年5月当院紹介。心電図で右軸偏移とV1の high R、
心エコーで右室拡大、TR PG 71 ㎜Hg, 血圧155/87 ㎜Hg, 脈拍87 bpm, SpO2 94%。心臓カテーテル検査でPAPVRと
ASDが判明しRAP 8, RVP 142/2, PAP 116/35（61），PCWP 15 ㎜Hg, Qp/Qs 1.5, LRシャント率32.4%、PVR 7.5 Wood
単位、LVEF 75%。同年7月心内修復術施行したが術後肺高血圧が残存しベラプロスト240 ㎎、シルデナフィル60 ㎎開始。
右心カテーテルでPAP 68/24（38），PCWP 8 ㎜Hg, CI 3.4, PVR 4.7 Wood単位。その後ボセンタン追加。平成24年7月
mPAP 47 ㎜Hg, PVR 5.2 Wood単位と改善なくエポプロステノール（EPO）持続静注開始。平成25年1月mPAP 42 ㎜Hg, 
PVR 3.4 Wood単位、肺動脈造影で末梢型肺動脈狭窄症PPSが判明。同年左肺動脈分枝部狭窄にバルーン肺動脈形成術
（BPA）施行、その後右A7の狭窄にBPA施行。左肺動脈分枝部は再狭窄し半年後再BPAを施行。EPOは30 ng/㎏/min
まで増量し、mPA 36, PVR 3.1Wood単位まで改善した。PAPVR, ASD, PPSに心内修復術とBPAを施行したが肺高血圧
が改善せずエポプロステノール持続静注が有効であった。

P1-3-4 肺静脈隔離術前の心臓CTで診断に至った冠静脈洞型心房中隔欠損症による
肺高血圧の1例
A case of pulmonary hypertension due to unroofed coronary sinus diagnosed with cardiac CT scan 
for pre evaluation of atrial fi brillation ablation

辻 正樹、加藤 賢、木村 晃久、三ツ橋 佑哉、西村 睦弘、磯貝 俊明、田中 博之、手島 保
東京都立多摩総合医療センター 循環器内科

Masaki Tsuji, Ken Kato, Akihisa Kimura, Yuya Mitsuhashi, Yoshihiro Nishimura, Toshiaki Isogai, Hiroyuki Tanaka, 
Tamotsu Tejima
Department of Cardiology, Tokyo Metropolitan Tama Medical Center

　症例は74歳女性。健康診断にて胸部レントゲンの右下肺野異常陰影を指摘され、精査目的に当院へ紹介となった。心電
図は洞調律、不完全右脚ブロックだった。胸部造影CT検査にて、右肺動脈の拡張を認めた。肺高血圧症の合併が疑われた
ため、心臓超音波検査を施行したところ、冠静脈洞の拡大、推定右室圧49 ㎜Hgと高値であった。右心カテーテル検査では
平均肺動脈圧25 ㎜Hgと肺高血圧症を認めたが、その原因は不明であった。また、発作性心房細動の合併があり発作時の動
悸症状が強いため、経皮的カテーテル肺静脈隔離術（PVI）を行う方針とした。PVI術前の冠動脈CT検査にて肺動脈の著
明怒張、左房と連続する冠静脈洞を認め、冠静脈洞型心房中隔欠損症が疑われた。PVI施行時に右心カテーテルを再度施
行した。カテーテルは右心房から冠静脈洞を介して容易に左心房内に挿入された。O2 step upを心房レベルで認め、左右
短絡率は60.2 %、肺体血流比（Qp/Qs）は2.45であった。以上より冠静脈洞型心房中隔欠損症と診断した。PVI術前の冠動
脈CT検査で冠静脈洞型心房中隔欠損症の診断に至った1例を経験したので、文献的考察を加えて報告する。
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P1-3-5 著明な右室拡大を伴う Fallot四徴症術後成人期に肺動脈弁置換術を施行した1例
Pulmonary Valve Replacement in Adult Patients with Postoperative Tetralogy of Fallot with 
Remarkable Dilatation of Right Ventricle

藤田 鉄平1）、小板橋 俊美1）、大内 武1）、前川 恵美1）、猪又 孝元1）、武智 史恵2）、松尾 浩三2）、
椎名 由美3）、丹羽 公一郎3）、阿古 潤哉1）

1）北里大学 医学部 循環器内科学、2）千葉循環器病センター、3）聖路加国際病院 心血管センター

Teppei Fujita1）, Toshimi Koitabashi1）, Takeshi Ouchi1）, Emi Maekawa1）, Takayuki Inomata1）, Fumie Takechi2）, 
Kouzou Matuo2）, Yumi Shiina3）, Kouichirou Niwa3）, Zyunya Ako1）

1）Department of Cardiovascular Medicine, Kitasato University School of Medicine, 2）Chiba Cerebral and Cardiovascular Center,
3）St. Luke's International Hospital Cardiovascular Center

　症例は40歳女性、7歳時にファロー四徴症（TOF）に対し心内修復術を施行した。2013年にNYHA4度の心不全を発症し、
心不全精査加療目的2014年に初めて当科に入院となった。心臓カテーテル検査にて、低心拍出（CI 1.63 L/min/m2）と左心
不全（肺動脈楔入圧23 ㎜Hg、左室135/EDP 26 ㎜Hg）および肺高血圧（肺動脈圧74/21（36）㎜Hg、肺動脈血管抵抗
5.0woods）と診断され、HOT導入と肺血管拡張薬および利尿剤による治療を開始した。しかし退院後心不全入院を繰り返
し、薬物治療強化により低心拍出症候群を認めた。重症肺動脈弁逆流（PR）と三尖弁逆流（TR）による右心拡大と、右室に
よる左室圧排から拡張障害が生じた左心不全であることから、内科的治療の限界が考えられた。そのため右室拡張末期およ
び収縮末期容積が692 ㎖と342 ㎖と高度に拡大していたが、千葉循環器病センターにて肺動脈弁置換術および三尖弁形成術
を施行した。術後右室の容量負荷は改善され、日中のHOTを中止することができた。TOF術後のPRに対する成人期の
再手術は、右室拡大が顕著な場合、効果が乏しいとされている。しかし、病態の進行をくいとめる目的においては意義を見
出すことはできると思われる。また術後より定期的に経過観察をすることにより、早期に内科的および外科的治療介入を検
討することが重要と考えられる。

P1-3-6 アイゼンメンジャー症候群患者の在宅療養への取り組み
An approach to home treatment of an Eisenmenger's syndrome patient

久保田 香菜、今井 靖、苅尾 七臣
自治医科大学 内科学講座 循環器内科学部門

Kana Kubota, Yasushi Imai, Kazuomi Kario
Division of Cardiovascular Medicine, Department of Internal Medicine, Jichi Medical University School of Medicine

　症例は21トリソミーの23歳女性。生後3か月の心エコーにてASD、VSD、PDA開存を指摘され、1歳時に当院胸部外
科にてVSDパッチ閉鎖術、ASD直接縫合閉鎖術、PDA結紮術を施行されたが、重症の肺高血圧が残存した。2歳時に在
宅酸素療法が開始となったが、徐々に活動度は低下していった。23歳時に、小児科主治医の退職に伴い当科ACHD外来へ
移行となったが、酸素7L投与でもSpO2 70%台で推移し、呼吸困難のためほとんど動けない状態であった。主な介護者で
ある母親が、持病のため当院他科に入院加療の方針となったため、社会的支援の調整および内服薬調整のため2015年1月
に当科入院。酸素10L投与、肺血管拡張薬の導入にてSpO2 80%に安定した。在宅療養の環境を整えるため、軽症時の受
診や母親の体調不良時などのレスパイト入院先として近隣の二次医療機関との連携、訪問看護の導入、在宅酸素の強化など
を行い、自宅退院した。
　重症心疾患患者のキャリーオーバー、精神発達遅滞を持つ患者の成人病棟への入院など、当科として初めて経験する困難
を伴った症例であった。病診連携や医療サービスを利用した在宅療養支援の工夫を行い、現在も自宅にて療養を継続してい
る。他院でのご経験なども伺い、こういった症例に対する支援の在り方について検討したい。
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P1-4-1 修正大血管転位に重症三尖弁閉鎖不全症による心不全を合併した二症例
Two Cases of corrected TGA with Heart Failure due to Severe Tricuspid Regurgitation

恒任 章1）、千葉 章代1）、佐藤 大介1）、米倉 剛1）、土居 寿志1）、内田 祐里1）、南 貴子1）、白石 亜季2）、
川浪 のぞみ2）、坂口 能理子2）、古島 早苗2）、木村 由美子2）、森内 拓治2）、小出 優史1）、池田 聡司1）、
河野 浩章1）、江石 清行3）、前村 浩二3）

1）長崎大学病院 循環器内科、2）長崎大学病院 超音波センター、3）長崎大学病院 心臓血管外科

Akira Tsuneto1）, Akiyo Chiba1）, Daisuke Sato1）, Tsuyoshi Yonekura1）, Yoshiyuki Doi1）, Yuri Uchida1）, 
Takako Minami1）, Aki Shiraishi2）, Nozomi Kawanami2）, Noriko Sakaguchi2）, Sanae Kojima2）, Yumiko Kimura2）, 
Takuji Moriuchi2）, Yuji Koide1）, Satoshi Ikeda1）, Hiroaki Kawano 1）, Kiyoyuki Eishi3）, Koji Maemura3）

1）Department of Cardiovascular Medicine, Nagasaki University Hospital, 2）Ultrasound Imaging Center, Nagasaki University Hospital, 
3）Department of Cardiovascular Surgery, Nagasaki University Hospital

【症例1】 59歳男性。12歳で修正大血管転位の診断。自覚症状なく大学卒業し営業職に従事。56歳より労作時息切れが出現、
難治性再発性心不全にて入退院を繰り返した。心エコー図にて解剖学的右室の著明な拡大（拡張終期径82 ㎜）と駆出率の低
下（EF29%）および解剖学的三尖弁閉鎖不全（重症）を認め、解剖学的三尖弁置換術（機械弁）が実施された。術中経食道心
エコー図（3D）にて体心室房室弁の三尖構造が明瞭に描出され、手術にて三尖構造が確認された。術後は現在まで心不全に
よる再入院なく経過中。
【症例2】 60歳男性。幼少時より心雑音を指摘されていたが放置。36歳の健診で心電図異常を指摘され、初めて修正大血管
転位および完全房室ブロックと診断、DDD pacemaker植込術。55歳、解剖学的三尖弁閉鎖不全の重症化を認めARB開始。
60歳、労作時呼吸困難・夜間起坐呼吸が出現し当科入院。心エコー図にて解剖学的右室の拡大（拡張終期径65 ㎜）と駆出率
の低下（EF37%）および解剖学的三尖弁閉鎖不全（重症）を認めた。経食道心エコー図（3D）にて体心室房室弁の三尖構造、
中隔尖の逸脱、前尖の tetheringおよび弁輪拡大を認めた。解剖学的三尖弁置換術を勧めているが承諾されず、経過観察中。
【考察】 修正大血管転位は若年期に無症状で壮年期に顕性心不全が出現する例もまれではないが、解剖学的三尖弁の手術な
ど治療方針には議論がある。文献的考察を加えて報告する。

P1-4-2 冠動脈CTが左主幹部低形成の診断に有用だった1例
Usefulness of multidetector computed tomography for left main coronary atresia

植松 庄子1）、加藤 賢1）、犬塚 亮3）、網谷 英介4）、井戸田 佳史5）、縄田 寛5）、小野 稔5）、三浦 大2）、
田中 博之1）、手島 保1）

1）東京都立多摩総合医療センター 循環器内科、2）東京都立小児総合医療センター 循環器科、
3）東京大学医学部附属病院 小児科、4）東京大学医学部附属病院 循環器内科、5）東京大学医学部附属病院 心臓外科

Shoko Uematsu1）, Ken Kato1）, Ryo Inuzuka3）, Eisuke Amiya4）, Yoshifumi Itoda5）, Kan Nawata 5）, Minoru Ono5）, 
Masaru Miura2）, Hiroyuki Tanaka1）, Tamotsu Teshima1）

1）Department of Cardiology, Tokyo Metropolitan Tama Medical Center, 2）Department of Cardiology, Tokyo Metropolitan Childrens Medical Center, 
3）Department of Pediatrics, The University of Tokyo Hospital, 4）Department of Cardiovascular medicine, The University of Tokyo Hospital, 
5）Department of Cardiac Surgery, The University of Tokyo Hospital

　症例は18歳女性。徐々に増悪する労作時胸痛を主訴に来院した。トレッドミル負荷試験では心電図上V2-6の有意なST
低下を認め、冠動脈CTでは左冠動脈主幹部の高度狭窄が疑われた。心臓カテーテル検査を施行したところ左主幹部は造影
されず、左冠動脈は通常の位置にあり大きな右冠動脈からの側副血行路により造影された。冠動脈CTを再構築したところ、
左主幹部は造影効果の乏しい軟部組織に置換され紐状となっており、最小血管径は1.3 ㎜であった。左主幹部低形成と診断
し、他院心臓外科にて冠動脈バイパス術（左内胸動脈－左前下行枝）が施行され左冠動脈領域の血流は良好となった。
左主幹部低形成は非常に稀な先天性心疾患であるが、小児においては失神や突然死の原因となり、成人においては動脈硬化
性の冠動脈病変との鑑別が必要となるため、注意する必要がある。今回、診断に冠動脈CTが有効だったため報告する。
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P1-4-3 Feature tracking strain MRIを用いたフォンタン術後患者の心機能評価
Evaluation of ventricular function in Fontan patients undergoing feature tracking magnetic 
resonance strain

稲毛 章郎1）、水野 直和2）、齋藤 美香1）、浜道 裕二1）、石井 卓1）、中本 祐樹1）、矢崎 諭1）、上田 知実1）、
嘉川 忠博1）

1）榊原記念病院 小児循環器科、2）榊原記念病院 放射線科

Akio Inage1）, Naokazu Mizuno2）, Mika Saito1）, Yuuji Hamamichi1）, Taku Ishii1）, Yuuki Nakamoto1）, Satoshi Yazaki1）, 
Tomomi Ueda1）, Tadahiro Yoshikawa1）

1）Division of Pediatric Cardiology, Sakakibara Heart Institute, 2）Department of Radiology, Sakakibara Heart Institute

Introduction: Feature tracking strain (FTS) is a new technique to assess cardiac function from cardiac magnetic 
resonance (CMR). We compared FTS with conventional function parameters in single ventricle subjects with Fontan 
physiology undergoing CMR.
Methods: 10 Fontan subjects (mean age 23.3+/-8.4 years, post Fontan period 12.5+/-7.2 years, 7/10 morphologic right 
ventricle, 3/10 morphologic left ventricle) underwent a CMR study. Ventricular volumes and cardiac output were 
calculated offl  ine (Medis QMass advanced edition, the Netherlands). Off -line strain and strain rate (SR) analyses were 
performed (TomTec Image Arena, Germany) on the 4-chamber and short-axis views at the basal, mid, and apical 
levels of the ventricle.
Results: Basal endocardial circumferential strain/SR (-11+/-9 % and -0.8+/-0.5 1/s) were lower than it at the mid 
(-17+/-6 % and -1.1+/-0.5 1/s; p=0.02 and 0.02) and apical (-26+/-9 % and -1.9+/-1.0 1/s; p=0.001 and 0.003) levels. 
There was correlation between average endocardial longitudinal strain/SR and ventricular end-diastolic volume (r=0.73 
and 0.68). At the mid and apical levels, there was correlation between average endocardial circumferential strain/SR 
and ventricular end-systolic volume, and ejection fraction (r=0.53 to 0.85). There was also correlation between average 
endocardial radial strain/SR and ventricular stroke volume at the mid level (r=0.69 and 0.77). 
Conclusions: There is correlation between strain/SR and measures of ventricular volume, ejection fraction and cardiac 
output in single ventricle subjects with Fontan physiology. Analysis of regional strain may helpful in understanding 
myocardial mechanics in the single ventricle in further studies. 

P1-4-4 異常縦隔腫瘤陰影を認め、他疾患との鑑別を要した re-Rastelli術後縦隔血腫の成人例
How to read the MRI and CT fi ndings for the diff erential diagnosis of the mass around the right 
ventricular outfl ow tract

石口 由希子1）、鎌田 政博1）、中川 直美1）、森藤 祐次1）、岡田 清吾1）、松扉 真裕子1）、久持 邦和2）、
川端 拓也2）、西岡 健司3）

1）広島市立広島市民病院 循環器小児科、2）広島市立広島市民病院 心臓血管外科、3）広島市立広島市民病院 循環器内科

Yukiko Ishiguchi1）, Masahiro Kamada1）, Naomi Nakagawa1）, Yuji Moritou1）, Seigo Okada1）, Mayuko Shouhi1）, 
Kunikazu Hisamochi2）, Takuya Kawabata2）, Kenji Nishioka3）

1）Department of Pediatlic Cardiology, Hiroshima City Hiroshima Citizens Hospital, 
2）Department of Cardiovascular Surgery, Hiroshima City Hiroshima Citizens Hospital, 
3）Department of Cardiology, Hiroshima City Hiroshima Citizens Hospital

【はじめに】 先天性心疾患術後の成人症例において、腫瘍を疑う縦隔異常陰影が発見された場合、原疾患との関連や悪性腫
瘍などの鑑別に苦慮する場合がある。今回Rastelli 術後の縦隔異常陰影を指摘され、診断に苦慮した症例を経験したので報
告する。
【症例】 35歳女性。2歳時にPA/VSDと診断。4歳 lt.o-BT shunt 手術、8歳 Rastelli 手術、16歳 re-Rastelli 施行。35歳
CA19-9高値の精査中に縦隔異常陰影を指摘された。心エコーで肺動脈狭窄進行を認め、当科紹介となった。心エコー：右
室流出路内、肺動脈弁に一致した部位に乱流シグナルを認め、PS 3.1 m/s, PG max39/mean22 ㎜Hg, 中等度PR, 軽症TR 
PG 67 ㎜Hgと計測。胸部造影CT：導管内肺動脈弁に一致する部位に、前方より突出する狭窄病変が陰影欠損として描出
された。胸部単純造影MRI：CT上陰影欠損に一致する領域はT1W1で中等度の信号強度、T2W1で低信号、DWIで高
信号を呈し、造影効果も認めなかった。以上より、腫瘍性病変よりも導管内血栓による狭窄が疑われた。肺塞栓のリスクも
あり、早期の右室流出路再建術を計画したが、術中所見で導管外縦隔血腫による導管の圧迫と判明、これを摘出した。血栓
性疾患のスクリーニング検査は正常であった。
【考察】 腫瘍性病変、肺塞栓リスクも否定できず、Re-re-Rastelli 手術に踏み切ったが、実際は導管外血腫であった。鑑別
にはCT/MRIなど画像診断が有用と考えられ、その読影上のポイントを中心に報告する。
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P1-4-5 右室流出路形成術後遠隔期における心臓MRIの有用性：
心エコーおよび血管造影との比較
Clinical utility of cardiac magnetic resonance imaging in patients long-term after right ventricular 
outfl ow tract reconstruction

北川 篤史1）、峰尾 恵梨1）、高梨 学1）、本田 崇1）、安藤 寿1）、木村 純人1）、宮地 鑑2）、石井 正浩1）

1）北里大学 医学部 小児科、2）北里大学 医学部 心臓血管外科

Atsushi Kitagawa1）, Eri Mineo1）, Manabu Takanashi1）, Takashi Honda1）, Hisashi Ando1）, Sumito Kimura1）,  
Kagami Miyaji2）, Masahiro Ishii1）

1）Department of Pediatrics, Kitasato University School of Medicine,  
2）Department of Cardiovascular Surgery, Kitasato University School of Medicine

【背景】 本研究の目的は、右室流出路形成術後遠隔期の心機能評価における心臓MRIの有用性を比較検討することである。
【方法】 右室流出路形成術後の24症例（男性16例、女性8例、平均年齢17.5±7.0歳）に対して心臓MRIを施行した。同時
期に施行した心臓超音波、心臓カテーテル検査による計測パラメータとの関係性をPearson相関係数、Bland-Altman分
析を用いて評価した。
【結果】 心臓MRIで計測した肺動脈弁逆流（PR）分画が25%以上であった17例のうち、心臓超音波で重度のPRと診断で
きたのは12例（感度70.6%、特異度71.4%）であった。心臓MRIと心臓カテーテル血管造影で計測した右室拡張末期容積
（RV EDVI）（r=0.867；p＜0.001）、左室拡張末期容積（LV EDVI）（r=0.682；p=0.010）は有意な正の相関関係を認めた。
しかし、心臓MRIと比較して心臓カテーテル血管造影はRV EDVIを過小評価し（165.9±10.7 vs. 120.5±8.4 mL/m2, 
p= 0.002；mean diff erence, -47.2±20.1 mL/m2）、LV EDVI を過大評価していた（87.1±2.8 vs. 102.3±6.3 mL/m2, 
p= 0.008；mean diff erence, 15.2±16.8 mL/m2）。
【結論】 心臓MRIは PRと右室機能を定量的に評価できる優れた検査方法である。右室流出路形成術後遠隔期における心
機能評価は心臓MRIを基本とし、心臓超音波、心臓カテーテル検査は特性と利点を理解したうえで施行する必要がある。

P1-4-6 TOF根治術後遠隔期の Septal Flattening Angleを用いた右室圧推定法の検討
Usefulness of Septal Flattening Angle for repaired TOF patients to estimate Right Ventricle Pressure

平田 悠一郎、山村 健一郎、鵜池 清、中島 康貴、寺師 英子、森鼻 栄治
九州大学病院 小児科

Yuichiro Hirata, Kenichiro Yamamura, Kiyoshi Uike, Yasutaka Nakashima, Eiko Terashi, Eiji Morihana
Department of Pediatrics, Kyushu University

【背景】 心臓超音波検査による右室圧推定には、三尖弁逆流の血流速度を用いるのが一般的であるが、逆流量が少なく計測
できないことも多い。一方、成人肺高血圧症ではSetpal Flattening Angle（SFA）の測定から右室圧が推定できる可能性が
報告されている。SFAは左室短軸像乳頭筋レベルの3点 abcを取った時の角abcの角度で、a：中隔壁右室側の中央点、b：
両心室の心外膜接点の右側、c：両心室の心外膜接点の左側、である。先天性心疾患においてSFAの有用性を検討した報
告はない。
【目的】 ファロー四徴症（TOF）根治術後における右室圧推定法として、SFAの有用性を検討する。
【方法】 TOF群（根治術後例）15例、対照群（冠動脈病変のない川崎病遠隔期例）15例について、診療録から後方視的に検
討した。SFAは心臓超音波検査の記録動画を参照し、左室短軸像乳頭筋レベルにおける収縮末期での角 abcを測定した。
TOF群は心臓カテーテル検査での右室圧（Prv）、体血圧（Ps）の記録からPrv/Ps を算出し、Prv/Ps と SFAの相関につ
いてPearsonの相関係数を用いて解析した。
【結果】 対照群はSFA 24.7±2.12度、TOF群は SFA 22.3±5.13度、Prv/Ps 0.530±0.224であった。SFAはTOF群
の方が浅い傾向にあり、ばらつきが多かった。またSFAとPrv/Psの間に有意な相関は認めなかった（r=0.33）。
【結論】 TOFで SFAは右室圧を推定する指標となりにくい。これは右心系容量負荷やパッチ閉鎖の影響などが原因と考え
られる。
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P1-5-1 左室緻密化障害（LVNC）への外科治療の経験
Surgical treatment of left ventricular non-compaction

米田 正始1）、永田 智己1）、王 云 1）、平井 康隆1）、北村 英樹2）、太田 剛弘3）

1）医療法人徳洲会 野崎徳洲会病院、2）名古屋ハートセンター、3）高の原中央病院

Masashi Komeda1）, Tomoki Nagata1）, Unsou Wang1）, Yasutaka Hirai1）, Hideki Kitamura2）, Takehiro Ota3）

1）Nozaki Tokusyuukai Hospital, 2）Nagoya Heart Center, 3）Takanohara Central Hospital

【背景】 左室緻密化障害（LVNC）は予後不良の先天性心疾患であるが、成人期に達したケースでは心筋障害が比較的軽度な
ものもあり、合併病変を治療することで改善が図れる可能性がある。我々は4例（男性2例、年齢中央値44歳）の外科手術
治療を経験したため報告する。
【方法と結果】 症例1は57歳女性、NYHA Ⅳ度の心不全のため来院。左室Dd58 ㎜、EF27%で心尖部を中心に左室壁が広
範囲にスポンジ状Akinetic で36×46 ㎜の血栓が見られた。左室形成術と僧帽弁形成術にて心機能、症状とも改善し8年
の長期生存を得ている。症例2は21歳男性で心不全のため左室内狭窄解除と左室形成にて改善。4年の生存を得ているが服
薬コンプライアンスが悪くPHが進行。症例3は30歳女性。術前高度肺高血圧（PH）と中等度MR、左室内狭窄がありPH
の改善などを目的として左室内狭窄解除、僧帽弁形成術を施行。薬物治療も併せ試みたがPHは改善せず術後3.5年で植え
込み型LVAS装着し現在心移植待機中。症例4は84歳男性、左室Dd63 ㎜、EF23%の低左室機能に加えてAR、MRを合
併し心不全悪化したためAVRと乳頭筋吊り上げ僧帽弁形成術を施行。術後いったん心不全は軽快し退院できたがその後
徐々に悪化し2年後に心不全死。
【結論】 LVNCの合併病変のうち左室のAkinesis 瘤や左室内狭窄、弁膜症、などには外科治療は有効との印象を得た。し
かし心筋不全やそれによる拡張機能障害、PHに対してはより強力な治療手段が必要と考えられた。

P1-5-2 成人期大動脈縮窄症の手術経験
Surgical repair of adult coarctaion of Aorta

近田 正英1）、小野 裕國1）、北中 陽介1）、西巻 博1）、大野 真1）、千葉 清1）、盧 大潤1）、永田 徳一郎1）、
遠藤 仁1）、桜井 祐加1）、嵯峨根 正展1）、宮入 剛1）、都築 慶光2）、水野 将徳2）、麻生 健太郎2）

1）聖マリアンナ医科大学心臓血管外科、2）聖マリアンナ医科大学小児科

Masahide Chikada1）, Hirokuni Ono1）, Yousuke Kitanaka1）, Hiroshi NIsimaki1）, Makoto Oono1）, Kiyoshi Chiba1）, 
Dijyun Ro1）, Tokuichirou Nagata1）, Hitoshi Endo1）, Yuka Sakurai1）, Masanori Sagane1）, Takeshi Miyairi1）,  
Yoshimitsu Tuzuki2）, Masanori Mizuno2）, Kentarou Asou2）

1）St. Marianna University Hospital, Department of Crdiovascular surgery, 2）St. Marianna University Hospital, Department of Pediatrics

　先天性疾患である大動脈縮窄症は近年、成人期に治療介入が必要となるケースが増加している。今回我々は5例の成人大
動脈縮窄症の手術を経験したので報告する。症例1は69歳女性。腹部血管雑音で異型縮窄を指摘され、部分体外循環下に
人工血管置換術が施行された。術後11年経過し、経過良好である。症例2は19歳女性。新生児期に左鎖骨下動脈フラップ
法を施行され、15歳時に右鎖骨下動脈から右大腿動脈へのバイパス術を受けた。大動脈再縮窄でパッチ拡大を施行し術後
10年で経過良好である。症例3は18歳男性。大動脈縮窄複合で2ヶ月時、左鎖骨下動脈フラップ法と肺動脈絞扼術が施行
され、1歳時根治術が施行された。大動脈再縮窄が指摘され、パッチ拡大を行った。術後8年で経過良好である。症例4は
54歳男性。WPW症候群の症例で大動脈縮窄を認め、補助循環を施行し、パッチ拡大を行った。術後6年で不整脈に起因す
ると思われる突然死を起こした。症例5は50歳女性。大動脈縮窄症の診断で、他院にて15歳時下行大動脈バイパス手術、
25歳時吻合部瘤に対し人工血管置換、35歳時仮性動脈瘤に対しパッチ形成術が施行され、今回吻合部瘤破裂のため緊急手
術となった。上行弓部大動脈人工血管置換術を施行した。術後3年たつが経過良好である。
【結語】 成人大動脈縮窄症に対して現在の手術方針は、若年者であればパッチ拡大を選択し、瘤化がある症例や高齢者はグ
ラフト置換を選択する方針である。
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P1-5-3 大動脈離断、5弓遺残（Williams症候群）術後遠隔期に4回目の大動脈血行再建をした
1例
The 4th surgical intervention for recoactation of the aorta long after interrupted aortic arch and 
persistent 5th aortic arch repair in a Williams syndrome patient

岡田 典隆、村山 弘臣、杉浦 純也
あいち小児保健医療総合センター

Noritaka Okada, Hiroomi Murayama, Junya Sugiura
Aichi Childrens Health and Medical Center

　大動脈縮窄・離断症修復後遠隔期の再狭窄には自己組織による修復は困難であり、また成長過程にあれば人工血管による
解剖学的再建も将来相対的な狭窄が予想され、非解剖学的バイパスを余儀なくされる。
【症例】 11歳男性。新生児・乳児早期に拡大大動脈弓再建するも、吻合部狭窄が進行し再吻合とBlalock-Park法を追加。
吻合部に5弓遺残組織が含まれていたために、再度狭窄が進行し8 ㎜人工血管による非解剖学的バイパス（上行ー下行大動
脈バイパス術）を追加し、計3回の血行再建術がなされていた。経過中、成長に伴う相対的な狭窄で上下肢の圧差が進行。
内科的治療を強化していたが、高血圧性の心不全症状が認めるようになり手術介入を決断。
【手術】 胸骨正中切開でアプローチ。腕頭動脈送血で人工心肺を確立し、心嚢内から下行大動脈を剥離した。下行大動脈は
外径8 ㎜であった。肋骨弓を外し視野を改善した。上行大動脈径は14 ㎜で、リング付きPTFE graft14 ㎜を選択し30℃心
停止下、下行大動脈単純遮断下に末梢吻合し心嚢右側を通して。上行大大動脈に中枢吻合した。上行大動脈に吻合された人
工血管は高度に石灰化し遮断は困難であり、吻合口からバルーンカテーテルを挿入し血流コントロールした。
【結語】 解剖学的人工血管再建では根治的な十分なサイズの移植は困難であり、4本目の血流路を非解剖学的に作成し総量
として最大の血流量を確保した。手術手技の工夫も合わせて供覧する。

P1-5-4 Jatene術後、Freestyle弁による AVR術後の生体弁機能不全に対する再手術の1例
Reoperation for structural valve deterioration of stentless aortic valve；a young woman who 
underwent the aortic valve replacement and Jatene procedure. a case report

立石 実、長嶋 光樹、松村 剛毅、上松 耕太、大倉 正寛、前田 拓也、秋山 章、平松 健司、山崎 健二
東京女子医科大学

Minori Tateishi, Mitsugi Nagashima, Goki Matsumura, Kota Agematsu, Masahiro Okura, Takuya Maeda, Akira 
Akiyama, Takeshi Hiramatsu, Kenji Yamazaki
Tokyo Women's Medical University

【症例】 30歳女性。完全大血管転位症Ⅰ型に対し、生後2ヶ月時に肺動脈絞扼術、左体肺動脈シャント手術、10ヶ月時に
Jatene 手術（Le compte 法）、10歳時にARに対し、大動脈弁形成術、18歳時にステントレス生体弁によるAVR（25 ㎜ 
Freestyle 弁、subcoronary法）、LMT起始部内膜剥離および血管形成術、肺動脈パッチ拡大術を施行。術後1年のカテー
テル検査でARなし、LMT狭窄なし。その後症状なく経過していたが、2014年呼吸困難、嘔吐あり、緊急入院。心臓カ
テーテル検査で、ARⅢ度、左室拡大、肺高血圧を認め、CTでFreestyle 弁の高度石灰化を認めた。Freesyle 弁を剥離す
る際、大動脈基部を温存可能か否かによって、simple AVRまたはBentall 術を想定したが、Bentall 術を選択せざるを得
ない場合のリスクは高く、十分な術式検討と家族へのインフォームドコンセントを行った上で手術に臨んだ。
【術中所見】 Archが低く、また Jatene後のためArchの角度が急峻であり、かつ大動脈の前面に高度に癒着した肺動脈が
あるため、大動脈遮断を極力遠位部で行ったところArch小弯側が損傷。18℃まで冷却して循環停止とした後、hemiarch 
replacement を行った。Freestyle 弁に関しては大動脈基部を温存したまま剥離可能であったため、ATS 16APにてAVR
を行った。
【結語】 Jatene術後、Freestyle 弁によるAVR術後の生体弁機能不全によるARに対する再手術は、形態的にも手技的に
もハイリスクな症例であった。
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P1-5-5 Jatene術後左肺動脈狭窄に対する経皮的バルーン拡張術後大動脈肺動脈瘻の一手術例
A Case report of Aortopulmonary Fistula after Balloon Angioplasty for Left Pulmonary Stenosis Based 
on the Jatene Procedure

渡辺 謙太郎、藤原 慶一、村山 友梨、川崎 有亮、植野 剛、吉澤 康祐、岡田 達治、大野 暢久、 
稲熊 洸太郎、松岡 道夫、石原 温子、鶏内 伸二、坂崎 尚徳
兵庫県立尼崎総合医療センター

Kentaro Watanabe, Keiichi Fujiwara, Yuri Murayama, Yusuke Kawasaki, Go Ueno, Kosuke Yoshizawa, Tatsuji Okada, 
Nobuhisa Ono, Kotaro Inaguma, Michio Matsuoka, Haruko Ishihara, Shinji Kaichi, Hisanori Sakazaki
Hyogo Prefectural Amagasaki General Medical Center

【背景】 Jatane 術（Lecompte 法）後の肺動脈狭窄に対する経皮的バルーン拡張の合併症として、大動脈肺動脈瘻が稀に報
告されている。外科的治療を行った一例を経験したので報告する。
【症例】 32歳の男性。診断は完全大血管転位（SDD）、心室中隔欠損であった。出生同日にバルーン心房中隔裂開、1歳5ヵ
月時に肺動脈絞扼+右BTシャント変法、1歳10ヵ月時に Jatene術（Lecompte法）+肺動脈絞扼解除+BTシャント離断
+心室中隔欠損閉鎖、術後肺動脈狭窄が残存し、4歳9ヵ月時に肺動脈狭窄解除+上大静脈狭窄解除を行った。13歳時に経
皮的バルーン拡張、29歳時に Jatene術時の肺動脈吻合部の狭窄に対してバルーン拡張を施行した。31歳時から心不全症状
出現し、心臓カテーテル検査で、大動脈肺動脈瘻を認め、LVEF 56%、Qp/Qs 1.6, mPA 103/25（50）㎜Hg, rt PA 89/27
（52） ㎜Hg, lt PA 50/33（35）㎜Hg, RVEDVI 66.5 ㎖/m2, PR moderate, MRIで PRF 28.7%であった。手術は、大動脈肺
動脈瘻パッチ閉鎖+肺動脈弁置換+左右肺動脈形成を行った。手術所見では、Jatane手術の肺動脈背側吻合部に約7 ㎜の
大動脈肺動脈瘻を認めた。牛心膜にHemashield パッチを裏打ちして、肺動脈側より閉鎖した。肺動脈弁置換は、CEP 
25 ㎜を使用した。術後経過は良好で、術後2日目に抜管し、大きな合併症なく経過している。
【結語】 カテーテルによるバルーン拡張後に大動脈肺動脈瘻を発症し、手術加療を行い良好な経過を得た症例を経験した。

P1-5-6 Iatrogenic Aortopulmonary Communication After Left Pulmonary Artery Balloon 
Angioplasty in a Patient with Complete Transposition of the Great Arteries

Mi-Kyoung Song1）, Su-Jin Park2）, Sang-Yun Lee2）, So-Ick Jang2）, Hye-Won Kwon2）, Seong-Ho Kim2）, Jae-Gun Kwak2）, 
Chang-Ha Lee2）

1）Department of Pediatric cardiology, Sejong General Hospital, 2）Sejong General Hospital

 A 21 year-old patient with a history of arterial switch operation for complete transposition of great arteries and 
ventricular septal defect without pulmonary stenosis underwent catheterization for diff use left pulmonary artery (LPA) 
stenosis. After arterial switch operation at 2 months, he underwent right ventricular outfl ow tract reconstruction with 
Gore-tex tube graft and muscle resection at the age of 21 years as subvavular stenosis with mild branch pulmonary 
artery stenosis showed progression. Three months after the above surgery, slit like LPA stenosis progressed due to 
stretching eff ect and the lung perfusion ratio was 2.9: 1 (right: left). LPA balloon angioplasty with 12x40mm＆14x50mm 
Armada 35 Balloon (Abbott Park, Illinois, U.S.A.) was performed. On main pulmonary artery angiography after balloon-
ing, LPA forward fl ow was poorly visualized and pulmonary arterial pressure increased up to 49/19 mmHg (initially 
19/10 mmHg). Left pulmonary congestion progressed on chest X-ray 1 day after the procedure and a new continuous 
murmur was auscultated on the left upper sternal border. CT scan showed aortopulmonary communication sized 
7mm, between the proximal ascending aorta and the proximal LPA. As left pulmonary congestion aggravated rapidly, 
aortopulmonary fi stula repair, LPA angioplasty with interposition of Gore-tex tube graft (16mm) and right pulmonary 
artery angioplasty was performed 3 days after procedure.
 Balloon angioplasty of pulmonary arteries is a commonly performed procedure after arterial switch operation. We 
should be aware of aortopulmonary communication as a potential complication of balloon angioplasty in these patients. 
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P2-1-1 内科的治療により心不全再燃なく経過した成人修正大血管転位症の一例
Congenitally isolated corrected transposition of the great arteries in an unoperated adult receiving 
conservative therapy

大家 理伸、福 康志、小坂田 皓平、林 知宏、荻野 佳代、脇 研自、門田 一繁、新垣 義夫、光藤 和明
倉敷中央病院

Masanobu Ohya, Yasushi Fuku, Kohei Osakada, Tomohiro Hayashi, Kayo Ogino, Kenji Waki, Kazushige Kadota, 
Yoshio Aragaki, Kazuaki Mitsudo
Kurashiki Central Hospital

　症例は59歳女性。57歳時、初回心不全を契機に単独型修正大血管転位症と診断した。その際の右室駆出率は37%、重症
三尖弁閉鎖不全症を合併しており、当初は三尖弁に対する外科的加療を考慮したが、心不全改善後の心エコー検査で、右室
駆出率45%、三尖弁閉鎖不全症は中等度に軽快、NYHA class I に改善しており、内科的加療で経過をみることとした。ビ
ソプロロールを漸増し5 ㎎/日まで増量した。薬物加療の継続2年後にMRI検査で経過観察したところ、右室駆出率は
59%に改善しており、三尖弁閉鎖不全症は中等度のまま増悪することなく経過している。
　本症例は、成人になり初めて発見された単独型修正大血管転位症の一例で、初回心不全後の内科的治療に伴い症状は劇的
に改善し、心機能の悪化を認めていない。一方で、三尖弁閉鎖不全症は残存しており、長期予後の観点から内科的加療で継
続して経過をみるか、なんらかの外科的介入を行うべきか、さらにはどの時点で外科的介入を行うかに関する十分なコンセ
ンサスは得られていない。今後の治療方針の検討と、若干の文献的考察を踏まえ、本症例を報告する。

P2-1-2 褐色細胞腫を合併した Eisenmenger症候群の1例
A case of Eisenmenger syndrome with pheochromocytoma

三浦 文武1）、嶋田 淳1）、北川 陽介1）、大谷 勝記1）、高橋 徹2）、米坂 勧2）、加藤 哲子3）、伊藤 悦朗1）

1）弘前大学大学院 小児科学、2）弘前大学大学院 保健学研究科、3）弘前大学大学院 病理診断学講座

Fumitake Miura1）, Jun Shimada1）, Yousuke Kitagawa1）, Katsuki Ootani1）, Tooru Takahashi2）, Susumu Yonesaka2）, 
Tetsuko Katoh3）, Etsurou Itoh1）

1）Department of Pediatrics, Hirosaki University School of Medicine, 2）Hirosaki University School of Health Sciences,  
3）Department of Anatomic Pathology, Hirosaki University School of Medicine

　Eisenmenger 症候群（ES）は主に肺血流増加を伴う先天性心疾患に生じる終末像で、様々な合併症を生じうる。症例は
32歳女性。出生直後に両大血管右室起始と診断されたが、乳児期よりESの病態を呈し心内修復術の適応外とされた。30
歳時に頻拍発作後の腹痛と背部痛を契機に左副腎の褐色細胞腫（PCC）と診断。外科的切除は周術期管理のリスクから適応
外とされ、α遮断薬による血圧、頻脈のコントロールを継続。32歳時に急性腎不全、急性心不全のため永眠。病理解剖に
て両大血管右室起始、高度の肺血管閉塞性病変、左副腎のPCC、膀胱および腹部傍大動脈領域の多発性パラガングリオー
マを認めた。SDHB免疫染色からPCCの発生にSDH変異遺伝子の関与は否定的とされた。PCCは副腎髄質や交感神経節
などに発生し、カテコールアミン産生能を有する腫瘍で比較的稀な疾患である。本症例ではESによるPCCの治療の制限、
PCCによる高血圧、頻脈の心血行動態への悪影響など治療・管理に難渋した。近年、PCCの発生に慢性的な低酸素ストレ
スの関与が提唱され、本症例でもESによる低酸素血症がPCC発生の誘因になった可能性が示唆された。
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P2-1-3 経皮的心房中隔欠損閉鎖術前後における両心室間の相互作用について
Ventricular Interaction in Patients with Atrial Septal Defect Following Transcatheter Closure

羽渓  優、松本  賢亮、田中  秀和、佐和  琢磨、高田  裕基、曽我  文隆、畑澤  圭子、松添  弘樹、
下浦  広之、大岡  順一、佐野  浩之、望月  泰秀、漁  恵子、新家  俊郎、平田  健一
神戸大学医学部附属病院

Yutaka Hatani
Kobe University Graduate School of Medicine

Background: Atrial septal defect (ASD) causes chronic volume overload on the right heart, but the potential adverse 
eff ects on left ventricle (LV) as well as the response to transcatheter closure remains unclear.
Methods: Forty ASD patients and twenty age- and gender-matched controls were studied. Echocardiography was 
performed before and 3 months after the procedure. Global longitudinal strain (GLS) was determined as the averaged 
peak strain of 18 LV segments from three apical views. LV dispersion was defi ned as standard deviation of time-to-
peak regional strain. Right ventricular (RV) systolic function was calculated by averaging the three regional strains 
from RV-free wall.
Results: GLS and RV free-wall strain were similar between the two groups, but LV dispersion was signifi cantly 
larger in patients with ASD. After transcatheter closure, GLS did not change at all, while LV dispersion signifi cantly 
decreased from 72 to 62msec (p＜0.05). In addition, the absolute change after transcatheter closure in LV dispersion 
signifi cantly correlated with that in LV stroke volume (r=-0.49, p=0.015) and RV free-wall strain (r=0.39, p=0.012). 
Conclusions: Long-standing RV volume overload may cause LV dispersion via ventricular interdependence in patients 
with ASD. Moreover, LV dispersion resolved after ASD closure, which resulted in increased stroke volume after the 
procedure. 

P2-1-4 心房中隔欠損症術後35年に巨大な肺動脈瘤により呼吸不全を生じた
肺動脈二尖弁の一例
Occurrence of dyspnea due to a large pulmonary artery aneurysm thirty-fi ve years after an atrial 
septal defect operation, in a bicuspid pulmonary valve patient

前川 恵美1）、小板橋 俊美1）、大内 武1）、中村 祐希2）、岡 徳彦2）、猪又 孝元1）、宮地 鑑2）、阿古 潤哉1）

1）北里大学 医学部 循環器内科学、2）北里大学 医学部 循環器内科学

Emi Maekawa1）, Toshimi Koitabashi1）, Takeshi Oouchi1）, Yuuki Nakamura2）, Norihiko Oka2）, Takayuki Inomata1）, 
Kagami Miyaji2）, Jyunya Ako1）

1）Department of Cardio-angiology Kitasato University, School of Medicine,  
2）Department of Cardiovascular Surgery Kitasato University, School of Medicine

　症例は46歳女性。11歳時に他院で心房中隔欠損症に対してパッチ閉鎖術を施行された。無症状で経過していたが、2013
年（46歳）に労作時息切れ（NYHAⅡm）を自覚し、当院を紹介受診された。
　心臓カテーテル検査では、残存短絡血流は認めず、肺血管抵抗の上昇と肺高血圧（PH）、低心拍出を伴う左心不全を呈し
ていた。右室造影では、主肺動脈瘤（PAA、6 ㎝）と、重度の肺動脈弁逆流を認めた。手術リスクを考え、まず肺高血圧治
療薬と心不全治療薬を導入した。1年後に施行した両心カテーテル検査では、右房圧、肺血管抵抗、肺血圧の低下、左心不
全の軽快と心拍出量の増大が得られた。しかし、6分間歩行距離（6MD）や、自覚症状に変化はなく、今後の病態進行を抑
制する目的で肺動脈弁置換術・肺動脈縫縮術・三尖弁形成術を施行した。肺動脈弁は二尖であった。術後2ヶ月で、6MD
の延長、労作時SpO2低下の軽減、さらに自覚症状も改善（NYHAⅠ）した。術後の呼吸器能検査にて、術前に認めていた
拘束性換気障害が改善したことより、巨大なPAAによる肺実質の圧迫が呼吸困難の要因であったと考えられた。
　PAAは稀な疾患であり、PHや動脈管開存症に合併する他、肺動脈二尖弁に合併する報告もある。PHを合併している
PAAの際には、呼吸困難の要因としてPHのみでなくPAAによる拘束性換気障害の関与も考慮し、治療方針を立てる必
要がある。
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P2-1-5 巨大冠動脈瘤を発症したNoonan症候群の成人2例
Giant coronary aneurysms in two adult cases with Noonan syndrome

荻原 義人1）、藤本 直紀2）、佐藤 徹3）、水谷 英夫3）、大橋 啓之4）、澤田 博文4）、金光 真治5）、
土肥 薫1）、山田 典一1）、三谷 義英4）、市川 毅彦3）、新保 秀人5）、伊藤 正明1）

1）三重大学大学院 循環器・腎臓内科学、2）三重大学大学院 検査医学、3）桑名医療センター 循環器内科、
4）三重大学大学院 小児科学、5）三重大学大学院 胸部心臓血管外科学

Yoshito Ogihara1）, Naoki Fujimoto2）, Toru Satoh3）, Hideo Mizutani3）, Hiroyuki Oohashi4）, Hirofumi Sawada4）, 
Shinji Kanemitsu5）, Kaoru Dohi1）, Norikazu Yamada1）, Yoshihide Mitani4）, Takehiko Ichikawa3）, Hideto Shimpo5）, 
Masaaki Ito1）

1）Department of Cardiology and Nephrology, Mie University Graduate School of Medicine, 
2）Department of Molecular and Laboratory Medicine, Mie University Graduate School of Medicine, 
3）Department of Cardiology, Kuwana City Medical Center, 4）Department of Pediatrics, Mie University Graduate School of Medicine, 
5）Department of Thoracic and Cardiovascular Surgery, Mie University Graduate School of Medicine

　Noonan症候群は、Ras/MAPKシグナル伝達系に関与する遺伝子の先天的異常により、特徴的顔貌、先天性心疾患、知
的障害などを示すことが知られている。我々は巨大冠動脈瘤を発症した2症例を経験したため、報告する。
　症例1は40歳男性。低身長、典型的顔貌、停留精巣と知的障害を認めた。以前より僧房弁逸脱に伴う僧房弁閉鎖不全症
（MR）を指摘されていた。MRに伴う心不全症状が悪化したため、精査加療目的で当院紹介となった。造影CTおよび冠動
脈造影で右冠動脈（RCA）近位部に1 ㎝大、左冠動脈主幹部（LMT）に左前下行枝（LAD）の完全閉塞を伴う4㎝大の瘤を認
めた。僧房弁形成術、冠動脈瘤結紮術および冠動脈バイパス術を施行した。遺伝子解析ではKRAS変異が認められた。症
例2は36歳男性。典型的顔貌があり、幼少期より肥大型心筋症と軽度肺動弁脈狭窄症を指摘され経過観察されていた。他
院で肺炎治療中、CTにより偶然に巨大冠動脈瘤を指摘され、当院へ紹介となった。冠動脈瘤はRCA近位部に1㎝大、
LMTにLADの完全閉塞を伴う3 ㎝大の瘤を認めた。冠動脈瘤は石灰化を伴い、瘤内には壁在血栓を認めた。現在、遺伝
子解析、心筋虚血の評価中であり、冠動脈バイパス術の適応につき検討している。
　2症例とも川崎病の既往や、血管炎を示唆する活動性所見を認めなかった。Noonan症候群では、成人期に冠動脈瘤をき
たす可能性があることを示唆された。

P2-1-6 成人期に達した AVSDを合併する Ellis-van Creveld症候群の2症例
Two cases of adult Ellis-van Creveld Syndrome with AVSD

梶濱 あや、岡 秀治、中右 弘一、杉本 昌也、東 寛
旭川医科大学 小児科

Aya Kajihama, Hideharu Oka, kouichi Nakau, Masaya Sugimoto, Hiroshi Azuma
Department of Pediatrics, Asahikawa Medical University

【背景】 Ellis-van-Creveld（EVC）症候群は軟骨・外胚葉に形成異常をきたす遺伝子疾患で、高率に心疾患を合併する。半
数以上が乳幼児期に死亡するとされ、成人期に至る心疾患の経過は不明である。今回我々は、合併するAVSDに対して幼
小期に心内修復術を行い、成人に達した姉妹例を経験した。
【症例1】 25歳女性。心疾患はAVSD（Rastelli A）で、VSDは自然閉鎖し、4歳時に心内修復術を施行した。僧帽弁逆流の
増悪があり、16歳時には巨大左房を認め、23歳で心房性不整脈が生じた。25歳で僧帽弁形成術+両房MAZEを行い、術
後の経過は良好である。現在は縫製の仕事に就き、自活している。
【症例2】 23歳女性。心疾患はAVSD（Rastelli C）、TAPVD（Ⅱ a）、PLSVCで、生後1か月で肺動脈絞扼術、4歳で心内
修復術を施行。11歳時に重度の僧帽弁逆流、巨大左房を認め、機械弁による僧帽弁置換術を行った。巨大左房の残存、左
肺静脈閉塞の進行を認めるが、現在まで心不全症状はなく、姉と同様に自活している。
【考察】 2症例ともに、リウマチ熱の既往を認めないにも関わらず僧帽弁逆流に伴う巨大左房を呈し、再度の手術介入を要
した。EVC症候群では、遺伝子異常に伴う心房組織の脆弱性が存在する可能性があり、不整脈や血栓症などにも注意して
経過観察する必要がある。
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P2-2-1 冠動脈瘻により胸痛を来たしたファロー四徴症・主要大動脈肺動脈側副動脈術後の一例
The Case of Chest Pain due to Coronary Steal in Long Term after Surgical Repair of Tetralogy of Fallot 
and Major Aortopulmonary Collateral Arteries

柿崎 良太1）、東條 大輝1）、小板橋 俊美1）、ウッドハムス 玲子2）、石井 正浩3）、阿古 潤哉1）

1）北里大学医学部循環器内科学、2）北里大学医学部放射線科学画像診断学、3）北里大学医学部小児科

Ryota Kakizaki1）, Taiki Tojo1）, Toshimi Koitabashi1）, Reiko Woodhams2）, Masahiro Ishii3）, Junya Ako1）

1）Department of Cardiovascular Medicine, Kitasato University School of Medicine,  
2）Department of Diagnostic Radiology, Kitasato University School of Medicine,  
3）Department of Pediatrics, Kitasato University School of Medicine

　症例は18歳、男性。ファロー四徴症（TOF）、主要大動脈肺動脈側副動脈（MAPCA）の診断で、1歳時に右Blalock-
Taussig 手術、2歳時に心内修復手術を受けている。14歳時に外来を自己中断したが、17歳時に運動時の胸痛を主訴に再受
診した。トレッドミル運動負荷試験は陰性、造影CT検査で肺動脈は全体的に細く、左冠動脈回旋枝から発生する異常血管
を認めた。冠動脈造影では、左回旋枝から発生し左右肺動脈に交通する冠動脈瘻と、両側内胸動脈や肋間動脈などからも肺
動脈に流入する異常血管を認めた。運動負荷心筋シンチグラフィで左室前壁の虚血所見を認め、冠動脈瘻による盗血症候群
が胸痛の原因と考えられた。経過中胸痛の頻度が増し、冠動脈瘻に対してコイル塞栓術を施行したところ、胸部症状の改善
を認めた。
　冠動脈瘻は若年の胸痛の原因として鑑別すべき疾患の一つである。一方、TOFのMAPCA合併症例で胸痛をきたすこ
とは稀である。MAPCAと冠動脈瘻の合併に関する報告は少ないが、本症例では大血管の分枝である冠動脈から肺動脈に
流入しており、冠動脈瘻もMAPCAの一部として考えてよいかもしれない。経年的な胸部症状の悪化は、流入先である肺
動脈が細いことが、冠動脈瘻の血流増加に寄与した可能性がある。MAPCAに冠動脈瘻を有する場合は、無症状であって
も経過観察を要し、症状出現時には、外科的および経カテーテル治療を検討すべきである。本症例においては経カテーテル
的コイル塞栓術が症状改善に有効であった。

P2-2-2 ファロー四徴症心内修復術後、遠隔期に心室頻拍の治療に難渋した一治験例
Non Susteined VT late after surgical repair of tetralogy of fallot

西森 俊秀1）2）、岩田 祐輔1）、面家 健太郎1）、中山 祐樹2）、竹内 敬昌2）、寺澤 厚志3）、山本 哲也3）、 
後藤 浩子3）、桑原 直樹3）、桑原 尚志3）

1）岐阜県総合医療センター 先天性心疾患診療科、2）岐阜県総合医療センター 小児心臓外科、 
3）岐阜県総合医療センター 小児循環器科

Toshihide Nishimori1）2）, Yusuke Iwata1）, kentaro Omoya1）, yuki Nakayama2）, Takamasa Takeuchi2）,  
Atsushi Terazawa3）, Tetsuya Yamamoto3）, Hiroko Goto3）, Naoki Kuwabara3）, Takashi Kuwahara3）

1）Gifu Prefectual General Medical Center Department of adult congenital heart disease,  
2）Gifu Prefectual General Medical Center pediatric cardiac surgery, 3）Gifu Prefectual General Medical Center pediatric cardiology

　5歳時、前医でファロー四徴症に対し心内修復術（異種心膜による一弁付きパッチ使用）を施行された。12歳時より当院
にてフォローとなり、その頃より心室性期外収縮（PVC）を認めた。25歳時より動悸の自覚も認めたため精査となった。心
電図上、QRS波は199msecと拡大しており、Holter 心電図ではPVC二段脈と最大7連発の非持続性心室頻拍（NSVT）も
認め、総心拍数の17%に達していた。エコー上PRはmoderate で、MRIでは右心系の拡大（RVEDVI 182 ㎖/m2）を認め
た。NSVTに対し、抗不整脈薬（ソタロール）内服開始しカテーテルアブレーションを施行したが、NSVTは消失せず
PVCの頻度も著明な減少は得られなかったため外科的治療の方針となった。27歳時にRe-RVOTR（三弁付き ePTFE 
conduit 20 ㎜使用）、PA angioplasty、Cryo-ablation 施行した。術後経過は良好で術後18日目に退院となった。術後
Holter 心電図では PVCは33回 / 日（総心拍数の0.03%）、連発なしと不整脈は著明に減少しており、右心系容量も
RVEDVI 120 ㎖/m2と改善していた。現在元気に外来通院中である。
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P2-2-3 移行期の成人先天性心疾患患者における心血管イベントの発生状況
Occurrence of cardiovascular events in transitional stage of adult congenital heart disease（ACHD）
patients

新原 亮史1）、山崎 啓子1）、澤渡 浩之1）、山村 健一郎2）、坂本 一郎7）、伊豆倉 理江子1）、佐伯 順子3）、
大草 知子4）、樗木 浩朗5）、宗内 淳6）、樗木 晶子1）

1）九州大学大学院医学研究院、2）九州大学病院 小児科、3）九州大学総合研究博物館、
4）九州大学 ARO次世代医療センター、5）保健医療経営大学 保健医療経営学科、
6）地域医療機能推進機構 九州病院 小児循環器科、7）九州大学病院 循環器内科

Ryoji Shinbara1）, Keiko Yamasaki1）, Hiroyuki Sawatari1）, Kenichiro Yamamura2）, Ichiro Sakamoto7）, Rieko Izukura1）, 
Yoriko Saeki3）, Tomoko Ohkusa4）, Hiroaki Chishaki5）, Jun Muneuchi6）, Akiko Chishaki1）

1）Kyushu University Graduate School of medical Sciences, 2）Kyushu University Hospital, 3）Kyushu University Miseum, 
4）Kyushu University Center for Clinical and Translational Research, 5）College of Healthcare Management, 
6）Japan Community Health care Organization Kyusyu Hospital, 7）Kyushu University Hospital

【背景】 医療の進歩に伴い、成人先天性心疾患（ACHD）患者は小児を上回り50万人に達し、年間1万人のペースで増加し
ていると言われている。しかし、ACHD患者は、小児から成人への移行期に、遺残症や続発症などの問題に直面すること
も多い。
【目的】 移行期におけるACHD患者の心血管イベントの発生状況を検討し、その予防に繋げる。
【方法】 後方視的に3年以上経過観察するために2009～2012年の間に当院ACHD外来を受診した20～40歳代の105人（年
齢30±7歳、男53）を対象とした。経過観察期間は4.1±1.4年であった。
【結果】 34人（32%）に39件の心血管イベント（心不全14件、不整脈19件、脳血管疾患2件、その他4件）が発生した。各
CHD別のイベント発生人数はTOF（11/24人，45.8%）、SV（5/14, 35.7%）、TGA（3/14, 21.4%）、TOF-PA（3/8, 37.5%）、
ccTGA（3/7, 42.8%）、VSD（1/6, 16.7%）、ASD（1/6, 16.7%）、Ebstein 奇 形（3/5, 60%）、ECD（2/4, 50%）、PS（0/4, 
0%）、その他（2/16, 12.5%）であった。年齢別のイベント発症人数は20歳代（9/60人、15%）、30歳代（13/30, 43.3%）、40
歳代（12/15, 80%）と年齢上昇とともに有意に増加した（p＜0.0001）。
【結論】 心血管イベントはTOF, TOF-TA, SV, ccTGAに多くみられた。ACHD患者は30歳以降になると心不全・不整脈
発症が増加し、早期からの慎重な経過観察が必要である。

P2-2-4 内科で診るファロー四徴症の多様性
Pathological variety of Tetralogy of Fallot in Adult Cases

小板橋 俊美、猪又 孝元、柿崎 良太、藤田 鉄平、大内 武、前川 恵美、阿古 潤哉
北里大学 医学部 循環器内科学

Toshimi Koitabashi, Takayuki Inomata, Ryouta Kakizaki, Teppei Fujita, Takeshi Oouchi, Emi Maekawa, Junya Ako
Kitasato University School of Medicine, Cardiovascular Medicine

【背景】 最も多く内科で遭遇する複雑心奇形がTetralogy of Fallot（TOF）である。肺動脈弁逆流（PR）、残存シャント、
不整脈などが遠隔期の主な問題点だが、内科を受診するTOF症例は実に多様な病態を呈し、その病態の解明と介入ポイン
トの模索は容易ではない。
【方法と結果】 2014年5月から2015年9月までの18か月間で当院循環器内科を受診したTOF21例（平均年齢38歳）を解析
した。内科受診時に最も悪かったNYHA機能分類では、Ⅱ, Ⅲ, VI がそれぞれ6例、3例、2例であった。内科での介入は、
肺動脈弁置換術（PVR）2例、re-PVR1例、残存シャント閉鎖術1例、心房粗動に対するカテーテルアブレーションの他、
急性心筋梗塞に対する経皮的冠動脈形成術1例、チアノーゼ性腎障害に対する腹膜透析導入1例、肺高血圧治療薬導入1例、
トルバプタン導入2例であった。低心拍出を伴った左心不全および肺高血圧を呈した40歳台の2例では内科的治療が限界で
あり、PRによる著明な右室拡大の左室拡張障害も一因と考え施行したPVRにより症状の改善を認めた。その他、頻脈誘
発性心筋症様の左心不全、収縮性心膜炎様病態様右心不全などの特殊な病態もみられた。
【結語】 成人期のTOFは、疾患としての多様性や一般的な術後合併症、成人疾患の合併のみならず、長期の経年変化に修
飾された特殊な病態をとりえる。ACHD診療において、小児科医、小児心臓外科医の視点を熟知した上での、内科医での
視点は極めて重要である。
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P2-2-5 ファロー四徴症術後、肺動脈弁閉鎖不全遺残を伴い心室頻拍にて死亡した一剖検例
A clinical and autopsy case of Tetralogy of Fallot with postoperative pulmonary regurgitation and 
ventricular tachycardia

三角 香世1）、石脇 光1）、小池 知恵1）、菊地 泰基1）、武城 怜史1）、名倉 福子1）、知念 大悟1）、
サッキャ サンディープ1）、早川 直樹1）、鈴木 洋輝1）、小寺 聡1）、宮地 浩太郎1）、櫛田 俊一1）、
鈴木 良夫2）、神田 順二1）

1）総合病院 国保旭中央病院 循環器内科、2）国保旭中央病院 臨床病理科

Kayo Misumi1）, Hikaru Ishiwaki1）, Chie Koike1）, Yasuki Kikuchi1）, Satoshi Bujyou1）, Fukuko Nagura1）, 
Daigo Chinen1）, Sandeep Shakya1）, Naoki Hayakawa1）, Hiroki Suzuki1）, Satoshi Kodera1）, Koutarou Miyaji1）, 
Syunichi Kushida1）, Yoshio Suzuki2）, Jyunji Kanda1）

1）Asahi General Hospital Cardiology, 2）Asahi General Hospital Clinical Pathology

【症例】 65歳男性。1991年（42歳時）に10年前より自覚していた全身倦怠感が増強。ファロー四徴症（TOF）の診断にて
1992年6月心室中隔欠損へのpatch closureと右室流出路形成術を行い、以降不整脈や心不全はなく他院通院していた。
2010年胸水貯留があり利尿薬を開始、2012年慢性呼吸不全の診断にてHOT導入となった。2013年10月頻脈性不整脈によ
るショック、他臓器不全にて入院。その際、肺動脈弁閉鎖不全（PR）を認め肺動脈置換術を検討したが肺機能低下があり内
科的治療の方針となった。2014年3月NSVTに伴う心不全増悪にて再入院。COPDがあるためソタロールを選択したが、
NSVTは消失せずアミオダロンを導入した。心不全改善後には肝性脳症を発症。2014年9月徐々に食欲低下と肝性脳症が悪
化した。利尿薬とアミオダロンを減量し一度は全身状態が改善したが、2週間後には間質性肺炎を疑う酸素下低下を認めた。
薬剤性間質性肺炎を疑いアミオダロンを中止し、PSLを投与したが肺病変は改善せず、心室頻拍が出現し死亡確認となった。
【結語】 TOF術後遠隔期PRは右心機能の悪化、不整脈発生などが問題となる。今回の症例もTOF術後PRと肺疾患によ
る右心負荷、うっ血肝による肝硬変と心室頻拍を認めた。心不全治療強化で肝性脳症が増悪、アミオダロン使用にて間質性
肺炎を発症し内科的治療で救命し得ない症例であった。今回、剖検を行ったため剖検結果も含め報告する。

P2-2-6 胸郭形成異常を伴う右室二腔症の一例
A Case of Two Chambered Right Ventricle with Straight Back and Pectus Excavatum

漁 恵子1）、松本 賢亮1）、城戸 佐知子2）、辻 隆之3）、森 俊平1）、平田 健一1）

1）神戸大学大学院医学研究科 循環器内科学分野、2）兵庫県立こども病院 循環器内科、3）加古川東市民病院 循環器内科

Keiko Ryo1）, Kensuke Matsumoto1）, Sachiko Kido2）, Takayuki Tsuji3）, Shunpei Mori1）, Kenichi Hirata1）

1）Kobe University Graduate school of Medicine, 2）Hyogo Prefectural Kobe Children's Hospital, 3）Kakogawa City East Hospital

　症例は60歳男性。小児期より心雑音を指摘されていたがこれまで精査を受けたことはなかった。最近まで特に日常生活
に支障はなかったものの、近年運動耐容能の低下を自覚するようになった。この度の健康診断で心雑音を指摘されたことを
きっかけに前医を受診。心エコー図検査にて、右室内に内腔を二分するような筋性の狭窄が認められ、同部に加速血流が観
察された。形態的に右室二腔症が疑われたため、精査目的に当院に紹介となった。胸部聴診上、胸骨左縁第二肋間に最強点
を有する収縮期駆出性雑音を聴取。また、胸部視診では漏斗胸が認められ、さらに胸部レントゲン写真では胸椎の生理的前
弯が消失し、straight back syndromeとして矛盾のない形態を呈していた。これらの胸郭形態異常が相まって、胸部CT
検査では胸郭前後径の短縮と漏斗胸による右室流出路の外圧排を認め、また同部には異常筋束の発達が観察された。心エ
コー図検査では右室腔の明らかな拡大や自由壁の肥厚は認められなかったものの、右室流出路に動的狭窄を認め、同部で
25 ㎜Hg程度の右室内圧格差が認められた。心肺運動負荷試験では最大酸素摂取量は基準値の67%、嫌気性代謝域値は61%
と軽度の運動耐容能低下が認められた。胸郭形態異常による右室流出路の外圧排と右室内異常筋束とが右室二腔症類似の血
行動態および臨床症状に関与していることが示唆された一例を経験したので報告する。
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P2-3-1 成人期の単心室血行動態の難治性腹水に対し腹水濾過濃縮再静注法が有用であった一例
A case of Cell-free and Concentrated Ascites Reinfusion Therapy for Refractory Massive Ascites in 
Adult Single Ventricle Hemodynamics

月城 泰栄1）、城戸 佐知子2）、松尾 晃樹1）、前田 大智1）、松山 苑子1）、大西 哲存1）、谷口 泰代1）、 
矢坂 義則1）、川合 宏哉1）

1）兵庫県立姫路循環器病センター 循環器内科、2）兵庫県立こども病院 循環器内科

Yasue Tsukishiro1）, Sachiko Kido2）, Kouki Matsuo1）, Daichi Maeda1）, Sonoko Matsuyama1）, Tetsuari Onishi1）,  
Yasuyo Taniguchi1）, Yoshinori Yasaka1）, Hiroya Kawai1）

1）Hyogo Prefectural Himeji Cardiovascular Center, 2）Hyogo Prefectural Children's Hospital

【背景】 腹水貯留の多くは肝硬変や悪性疾患に起因し、これらの難治性腹水の治療のひとつに腹水濾過濃縮再静注法がある。
心疾患に起因する腹水は稀で、三尖弁逆流や収縮性心外膜炎などで認めることがあるが、手術による症状改善が可能なこと
が多い。今回、成人期に達した単心室血行動態患者における難治性の高度腹水に対して腹水濾過濃縮再静注法が症状緩和に
有用であった症例を経験したため報告する。
【症例】 40歳代女性。1か月検診で体重増加不良を指摘。2歳時心臓カテーテル検査をうけ、三尖弁閉鎖・大血管転位・心
室中隔欠損症・心房中隔欠損症と診断。9歳時肺高血圧に対し肺動脈絞扼術施行。術後の全身状態は良好で仕事にも就くこ
とが出来ていた。2001年心房細動が出現、電気的除細動も施行されたが、慢性心房細動へ移行したのをきっかけに腹水貯
留が出現し徐々に増加した。利尿剤増量・トルバブタン導入にて一時的に症状の改善得られたが、再度腹水は増加傾向と
なった。2015年7月急性心筋梗塞発症しさらに腹水は増加し、腹部膨満による食思不振・腰痛、また横隔膜挙上による息
切れなどの症状が増悪し、苦痛を伴うようになった。症状緩和目的にて腹水ドレナージを行い、腹水濾過濃縮再静注法を
行ったところ、症状緩和に非常に有用であった。今後、先天性心疾患患者の加齢に伴いこのような症状緩和治療の必要性が
高まると考えられるため報告する。

P2-3-2 集学的治療で救命し得た Fontan術後緑膿菌市中肺炎、敗血症性ショックの1例
Successful treatment of a post Fontan procedure patient with Pseudomonas aeruginosa 
community-acquired pneumonia and septic shock

佐藤 誠、安孫子 雅之、小田切 徹州、松木 惇、三井 哲夫
山形大学医学部附属病院 小児科 

Makoto Satoh, Masayuki Abiko, Tesshu Otagiri, Jun Matsuki, Tetsuo Mitsui
Yamagata University Hospital, Department of pediatrics

　症例は33歳女性。房室中隔欠損、両大血管右室起始、肺動脈閉鎖症で12歳時にFontan手術を施行された。経過は良好
で29歳時に出産を経験、看護師としてクリニックに勤務していた。入院2日前から易疲労感を自覚、入院前日から発熱、
胸痛を認め、徐々に呼吸苦が悪化したため救急車で当院救急外来を受診した。経皮的酸素飽和度は室内気で90%を維持し
ていたが胸部X線で左上葉の大葉性肺炎を認め、Fontan術後であることを考慮し ICUに入院とした。リザーバーマスク
による酸素投与、SBT/ABPCでの抗菌療法、ドブタミン、カルペリチドでの循環補助で治療を開始したが、数時間で
ショックバイタルとなり、ノルアドレナリン投与、輸液負荷を行い、抗菌薬はMEPM+AZMに変更した。一時バイタル
の安定を得たが、上室性頻拍をきっかけに血行動態が破綻、意識障害が出現し、気管挿管を要した。挿管後不整脈は改善し
たが、昇圧剤やNO吸入、ステロイド投与に反応しない低血圧が遷延し、入院3日目に経皮的心肺補助装置を導入した。入
院時の血液培養からは緑膿菌が検出され、抗菌薬をMEPM+CPFXに変更、その後徐々に状態は改善した。入院14日目に
心肺補助装置を離脱、入院22日目に呼吸器から離脱した。入院49日目に頭部CTで低酸素や虚血による所見がないことを
確認し、入院54日目に在宅酸素療法を導入のうえ退院した。Fontan術後患者に致死率の高い感染症を合併したが、救命し
得た貴重な症例であり報告する。
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P2-3-3 Fontan型手術後の難治性腹水に対する腹水 ECUMによる治療経験
Experience of extracorporeal ultrafi ltration of ascitic fl uid in management of intractable ascites after 
Fontan procedure

佐藤 誠一
新潟市民病院 小児科・総合周産期母子医療センター

Seiichi Sato
Dept. of Pediatrics ＆ Neonatal Care Center, Niigata City General Hospital

【はじめに】 腎疾患や肝硬変などに合併した難治性腹水に対する治療で、腹水濾過濃縮再静注法や限外濾過ECUM；
Extracorporeal Ultrafi ltration の効果が報告されている。一方、Fontan（F）型手術後症例では、中心静脈圧上昇により難
治性腹水や腎不全に陥ることがある。F型手術長期後に難治性腹水と無尿を呈した症例に、血液透析；HDとECUMを施
行して、効果を確認したので報告する。
【症例】 25歳男性。Dextrocardia AVSD TGA PS po lt BT po Fontan（Lateral tunnel）。共通房室弁CAVV逆流Rが
severe で、心房圧が20 ㎜Hg程度に上昇し、肺高血圧・CVP高値で経過した。浮腫や腹水等が著しく、20歳時にCAVV
形成術とMaze手術、PM植込み術を施行した。術後に再度CAVVRが増悪し、次第に難治性腹水が増強し、内服薬治療
で加療したが増悪傾向となった。利尿薬の静注等で対処したが、無尿に陥り腹水・胸水から呼吸状態も悪化した。
【治療方法】 通常のHDでは、血管内脱水からF循環を維持できない可能性がある。これまでは持続緩徐式血液濾過透析
CHDF；Continuous HemoDiaFiltrationで対処したが、今回はHD（除水せず）と腹水ECUMを組み合わせて施行した。3
日間連続で2クール、不整脈以外に大きなトラブルなく終了した。腹水は12L以上と推定され、1回2Lの除水に成功した。
3日目から利尿がありHDからも脱却した。
【考察】 F型手術後の難治性腹水の治療として、腹水ECUMは安全に繰り返し施行でき、有効な可能性がある。

P2-3-4 Clinical Manefestation of Post-Fontan Operation onset Protein Losing Enteropathy

Su-Jin Park, Seong Ho Kim, So-Ick Jang, Mi Kyung Song, Hye Won Kwon, Sang Yun Lee, Chang Ha Lee, Jae Gun Kwak
Sejong General Hospital

Introduction: Protein-losing enteropathy (PLE) is a serious complication in post-Fontan operation, and it is associated 
with signifi cantly high morbidity and mortality. There are recommended treatment strategies, usually adjusted to the 
severity of the disease, but a defi nite treatment protocol is yet to be determined, since the specifi c pathophysiology is 
still under investigation. We present a case of post-Fontan patient who showed almost all the manifestation of PLE and 
share the ordeal that the patient and the medical team has been through.
Case #1
This 18 year male patient was diagnosed as criss-cross heart, double outlet right ventricle with hypoplastic morpho-
logic postero-inferior left ventricle (LV. He underwent extracardiac conduit (ECC) Fontan operation (16mm Hemishield 
conduit) with fenestration (3.5 mm) at the age of 1 year and 6 months. The onset of PLE was 19 months after Fontan 
operation. Oral medication including prednisolone during times of acute exacerbation was prescribed and subcutaneous 
heparin injection was also prescribed. However, albumin infusion was needed at least 3 times a week. After thorough 
investigation including cardiac catheterization, we concluded that he needed Fontan tract change due to the huge 
curvature of the original conduit, which was thought to contribute to ineffi  cient hemodynamics. Even after the conduit 
change, hypoalbuminemia persisted and further steroid treatment was prescribe. In the process, the patient suff ered 
some detrimental infection complications. In the process, sildenafi l was added which contributed to improvement of 
PLE, but with complications, and almost 2 years after the conduit change, the patient is now stable, with well preserved 
albumin level.
Conclusion: Survival of patients after the onset of PLE in our center is relatively high, compared to the previous re-
ports, which attributes to the advanced medical treatments and aggressive management strategies, especially when 
obstruction of the Fontan tract or outfl ow tract is the concern.
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P2-3-5 フォンタン術後心機能低下の二例に対する房室弁置換、ペースメーカー治療による 
再介入
Report of Two cases；Reintervention for Heart Failure Associated Atrio-ventricular Valve 
Regurgitation and Arrhythmia After Fontan Completion

加藤 おと姫1）、吉澤 康祐1）、村山 友梨1）、渡辺 謙太郎1）、川﨑 有亮1）、植野 剛1）、岡田 達治1）、 
大野 暢久1）、藤原 慶一1）、稲熊 洸太郎2）、松岡 道生2）、石原 温子2）、鷄内 伸二2）、坂崎 尚徳2）

1）兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科、2）兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器科

Otohime Kato1）, Kosuke Yoshizawa1）, Yuri Murayama1）, Kentarou Watanabe1）, Yusuke Kawasaki1）, Go Ueno1）, 
Tatsuji Okada1）, Nobuhisa Ohno1）, Keiichi Fujiwara1）, Koutarou Inaguma2）, Michio Matsuoka2）, Haruko Ishihara2）, 
Shinji Kaichi2）, Hisanori Sakazaki2）

1）Cardiovascular Surgery, Hyogo Prefectural Amagasaki General Medical Center,  
2）Pediatric Cardiology, Hyogo Prefectural Amagasaki General Medical Center

【背景】 フォンタン（F）術後の心機能低下とそれを助長する房室弁逆流や不整脈が問題になることがある。F術後成人期に、
房室弁置換（AVVR）とペースメーカー（PM）治療を行った2例を経験した。
【症例1】 47歳、女。dTGA, MA, VSD, PS, TR。5歳時にBlalock-Hanlon手術を行った。PAP高値（60 ㎜Hg）でF術非
適応と考えられた。40歳時、mPAP 19 ㎜Hg、Rp 3.3単位、EDVI 171 ㎖/m2、肺生検で閉塞性病変は認めず、F術到達可
能と考えた。40歳時、BDG、PAB、房室弁形成を行った。6ヵ月後、fenestrated EC-TCPC（24 ㎜Φ）、PMリード縫着
を行い、F術後5ヵ月でPM治療を開始した。心不全が増悪し、PAP 10 ㎜Hg、EF 28%、EDVI 156 ㎖/m2、房室弁逆流
高度となり、F術後1年4ヵ月時に心臓再同期療法とAVVR（CM 27 ㎜）を行った。BNPは534が36 pg/㎖に、EFは53%
に改善し、再介入後5年で経過良好である。
【症例2】 17歳、男。UVH, CAVVR, Dextrocardia。2歳時に他院でTCPC（心膜ロール）を受けた。16歳時に心不全症状が
出現した。mPAP 20 ㎜Hg、EF 36%、EDVI 133.6 ㎖/m2、房室弁逆流高度であり、fenestrated EC-TCPC転換（24 ㎜Φ）、
房室弁形成とPMリード縫着を行った。房室弁逆流は中等度に改善したが、心不全の改善なく、接合部調律となった。17
歳時にAVVR（SJM 27 ㎜）、PM留置と fenestration拡大を行った。現在術後1ヵ月で経過良好である。
【結語】 F術後心機能低下例では、AVVRと同時に心臓同期不全や不整脈の治療を行うことで心機能の改善を見込める症例
がある。

P2-3-6 Fontan術後蛋白漏出性胃腸症を発症した患者の在宅での生活状況の事態
Investigation of living condition at home of patients in Fontan-assosciated plotein-losing 
enteropathy

福山 奈美、中村 彌生、松本 朋美、竹原 加奈子、鍛治 弘子
国立循環器病研究センター

Nami Fukuyama, Yayoi Nakamura, Tomomi Matusmoto, Kanako Takehara, Hiroko Kaji
National Cerebral and Cardiovascular Center

【背景】 Fontan術後遠隔期合併症が予後を左右するといわれ、PLE発症後5年生存率は予後不良である。PLE患者の在宅
管理に栄養・安静療法・感染予防があり、現状を調査し報告する。
【研究目的】 Fontan術後PLE患者の栄養・安静療法・感染予防に関する在宅生活の実態を明らかにする。
【対象】 平成27年5月～8月に当院を受診した20歳以上のFontan術後PLE患者7名。
【方法】 栄養・安静療法・感染予防に関するアンケートを実施。カルテより原疾患、年齢（Fontan術施行、PLE発症、現
在）、術後年数、指導の有無、TP・ALB値を収集。当院倫理委員会の承認を得た。
【研究結果】 参加者のうち4名が11～12歳、3名が25歳以上で発症。4名が食事療法の必要性を感じていなかった。ほとん
どが安静・感染予防を必要と感じ実践していた。生活に支障を来す理由は、倦怠感が最多で、倦怠感症状の調整、食事内容
や準備に関連する支援を求めていた。
【考察】 食事療法の必要性を認識できなかったのは、発症年齢が若く、制限が困難であったことも要因と考える。感染予防
や安静の必要性の認識が高いのは、指導や過去の経験が関係していると考える。患者の求める支援を実現するにはより深い
情報収集が必要であった。
【まとめ】 安静に関して患者は、倦怠感から活動の制限を受けており、身の回りの支援を求めていることが分かった。また、
食事に関して栄養療法の認識が低く、食事に関する知識提供を求めていたことが分かった。
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P2-4-1 Extracardiac TCPC conversion術2年後に巨大右房内血栓を合併した一例

A case complicated huge right atrium thrombus two years after Extracardiac TCPC conversion

鈴木 彩代1）、鉾碕 竜範1）、平床 華奈子1）、河合 駿1）、中野 裕介1）、薮 直人2）、合田 真海2）、 
町田 大輔2）、磯松 幸尚2）、益田 宗考2）

1）横浜市立大学付属病院 小児循環器科、2）横浜市立大学付属病院 心臓血管外科

Sayo Suzuki1）, Tatsunori Hokosaki1）, kanako Hiratoko1）, Shun Kawai1）, Yusuke Nakano1）, Naoto Yabu2）,  
Masami Goda2）, Daisuke Machida2）, Yukihisa Isomatsu2）, Munetaka Masuda2）

1）Department of pediatriccardiology, Yokohama city university hospital,  
2）Department of Cardiovascular Surgery, Yokohama city university hospital

【背景】 Original FontanからのConversion手術の成績は近年報告が散見されるが、合併症、特に血栓症に関しての報告は
少ない。Original fontan（APC-Fontan）からTCPC（Extracardiac conduit, EC-TCPC）へのConversion手術後に巨大右
房内血栓症を合併した一例を経験したため報告する。
【症例】 19歳男性。生直後チアノーゼを契機に純型肺動脈閉鎖の診断。日齢20にmodifi ed BT shunt、1歳9ヶ月時に
APC-Fontan手術を施行した。右房拡大が進行したため17歳時にEC-TCPC conversion 手術を施行し、ワーファリンに
よる抗凝固療法を継続していた。術後2年目の心臓超音波検査で右房内に巨大な血栓を認めた。APC-Fontan 手術時に、
静脈血が肺動脈に導かれるよう右房内を異種心膜で septationしており、EC-TCPC conversion時に上大静脈、下大静脈、
肺動脈を切離することで右房は閉鎖空間となった。右房に還流するThebesian vessel の血流をドレナージする目的に、
conversion 手術時に異種心膜に孔を開けていたが、血栓判明時には孔は閉鎖していた。塞栓症のリスクは低いと考え、外
来で抗凝固療法を継続し経過を見ている。
【考察】 APC-FontanからEC-TCPCへの conversion手術は不整脈防止、心機能温存に有効であるが、本症例のように解
剖学的な問題から血栓症のリスクが高まる可能性がある。症例毎に血行動態を認識し、特に血栓症の起こしやすい症例では
長期的に抗凝固療法を継続、経過観察をしていく必要がある。

P2-4-2 TCPC conversionに対する周術期マネージメント
Perioperative management of TCPA conversion

内海 雅史1）、瀧聞 浄宏1）、武井 黄太1）、田澤 星一1）、安河内 聰1）、仁田 学1）、島袋 篤哉1）、 
百木 恒太1）、岡村 達2）、梅津 健太郎2）、新富 静矢2）

1）長野県立こども病院 循環器小児科、2）長野県立こども病院 心臓血管外科

Masafumi Utsumi1）, kiyohiro Takigiku1）, Kouta Takei1）, Seiichi Tazawa1）, Satoshi Yasukouchi1）, Manabu Nitta1）, 
Atsuya Shimabukuro1）, Koudai Momoki1）, Toru Okamura2）, Kentaro Umetsu2）, Shizuya Shintomi2）

1）Nagano Children's Hospital, 2）Nagano children's Hospital

【目的】 フォンタン術後のTCPC conversionの周術期の現状を調べ、いかなるマネージメントが必要か検討する。
【対象及び方法】 Ex-TCPCconversionが行われた8例（男性6例、APC Fontan4例、Lateral tunnel 法4例、年齢8-39歳：
中央値18歳）。術前後のカテーテル検査データ、BNP、周術期経過、術後 status について診療録から後方視的に検討した。
【結果】 初回Fontan型手術年齢2-13歳：中央値2.5歳、conversionまでの期間6-26年：中央値15.5年。Conversionの適
応は SpO2低下2例、不整脈2例、心機能低下2例、左室流出路狭窄1例、lateral tunnel 狭窄1例、PLE1例。術前ABL1
例。同時手術MAZE　5例、CRT 2例。ICU在室期間2-5日：中央値3日、入院期間12-57日：中央値15日。Qsは術前
2.12±0.54から術後2.82±0.29（p=0.02）に上昇、BNPは94.9±65.3から32.9±25.2と低下（p=0.03）。いずれの症例も
術後NYHAは改善（Ⅱ→Ⅰ；6例、Ⅲ→Ⅱ；1例）、1例はPLEも改善した。術後1例は縦隔炎を来たし、ICT、形成外科
と連携し抗生剤治療、VAC療法を施行、1例は術中FFでの末梢循環障害で右下肢痛・跛行を認め整形外科、リハビリテー
ション科と連携し治療、改善した。
【結語】 TCPC conversion では、術前の心不全、不整脈、PLE、術後の種々の合併症に対して、CRT等の治療の工夫、
ハートチーム及び他診療グループとの連携が重要である。
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P2-4-3 成人期単心室循環患者の治療戦略　～ additional fl owを残したGlenn手術
A treatment strategy of adults with univentricular heart
-an additional fl ow for a Glenn operation in adulthood

笠神 崇平1）、犬塚 亮1）、中野 克俊1）、進藤 考洋1）、清水 信隆1）、平田 陽一郎1）、相馬 桂2）、 
稲葉 俊郎2）、八尾 厚史2）、平田 康隆3）

1）東京大学医学部附属病院 小児科、2）東京大学医学部附属病院 循環器内科、3）東京大学医学部附属病院 心臓外科

Takahira Kasagami1）, Ryo Inuzuka1）, Katsutoshi Nakano1）, Takahiro Shindo1）, Nobutaka Shimizu1）, Yoichiro Hirata1）, 
Katsura Souma2）, toshiro Inaba2）, Atsushi Yao2）, Yasutaka Hirata3）

1）Department of Pediatrics, University of Tokyo, 2）Department of Cardiovascular Medicine, University of Tokyo,  
3）Department of Cardiothoracic Surgery, University of Tokyo

【背景】 成人期のGlenn手術やFontan手術は小児に比べ周術期死亡率が高い事が報告されているが、成人期は容量負荷を
低下させても、心室のVolume reductionが適切に起こらないためと考えられている。今回我々は成人期に心不全を呈した
単心室循環の患者に対して、段階的なVolume reductionを行い良好な経過を得た症例を経験したので報告する。
【症例】 SRV、DORV、PS、CAAV、TAPVR、Asplenia の29歳男性。動悸、起坐呼吸が出現し入院となった。安静時酸
素飽和度85%だったが、心臓カテーテル検査では、Qp/Qs 5.4、PVR 90.7dynes・sec・㎝-5と高肺血流状態だった。MRI
ではRVEF 50%、RVEDVI 250mL/m2と右室拡大を認めた。肺動脈絞扼術を行い、Qp/Qs 2.0まで低下したが、酸素飽
和度80%と保たれた。術後1年の心臓カテーテル検査ではRVEF 47%と不変、RVEDVI 179mL/m2と縮小を認め、PAP 
16 ㎜Hg、PVR 121dynes・sec・㎝-5であったため、Glenn手術の適応と判断した。緩徐なVolume reduction 及び術後低
酸素血流予防としてadditional fl owを残すGlenn手術を実施した。術後4か月の酸素飽和度84%であり、Glenn術後の心
臓カテーテル検査ではRVEF 47%と不変、RVEDVI 157mL/m2と縮小を認めた。
【結論】 成人期のGlenn手術では、additional fl owを残すことで、緩徐なVolume reductionを達成し、重度の術後低酸素
血症を回避することができる。成人期単心室循環患者の治療戦略において重要な術式と考えられた。

P2-4-4 貧血・血小板減少を認め骨髄検査を施行したフォンタン術後の1例
A bone marrow examination of Fontan patient complicated anemia and thrombocytopenia

宮城 雄一1）、大西 達也1）、寺田 一也1）、太田 明1）、川人 智久2）、江川 善康2）

1）四国こどもとおとなの医療センター 小児循環器内科、2）四国こどもとおとなの医療センター 小児心臓血管外科

Yuichi Miyagi1）, Tatsuya Ohnishi1）, Kazuya Terada1）, Akira Ohta1）, Tomohisa Kawahito2）, Yoshiyasu Egawa2）

1）Department of Pediatric Cardiology, Shikoku Medical Center for Children and Adults,  
2）Department of Pediatric Cardiovascular Surgery, Shikoku Medical Center for Children and Adults

　症例は39歳、男性。日齢14に当院初診し三尖弁閉鎖（Ⅰb）と診断された。2歳時にWaterstone shunt、8歳時に central 
shunt、14歳時に rt mod. BTs、19歳時に central shunt 再建、28歳時に bidirectional Glenn、29歳時に extracardiac 
conduit TCPC施行された。fenestration や肺内シャントのためにTCPC術後もチアノーゼが残存した。18歳頃より血小
板が減少、10万以下で推移するようになった。29歳頃よりSpO2 80%台であるにも関わらず、Hbが11～13 g/㎗で推移
するようになった。血清鉄、フェリチンの低下は認められなかった。その後、血小板はさらに減少し、2～3万で推移する
ようになり、骨髄検査を施行した。骨髄はやや低形成であり、骨髄機能不全による汎血球減少と考えられた。フォンタン術
後遠隔期にリンパ球減少や肝障害による血小板減少を認める報告はあるが、血液学的研究は十分になされていない。若干の
文献的考察を加え報告する。
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P2-4-5 ステロイド依存性の肥厚性骨関節症を合併した単心室症グレン術後の1例
An adult case of single ventricle undergoing palliative surgery with steroid-dependent hypertrophic 
osteoarthropathy

塚本 泰正1）、大谷 朋仁1）、木岡 秀隆1）、山口 修1）、髭野 亮太2）、高橋 邦彦2）、小垣 滋豊2）、 
坂田 泰史1）

1）大阪大学大学院医学系研究科 循環器内科学、2）大阪大学大学院医学系研究科 小児科学

Yasumasa Tsukamoto1）, Tomohito Ohtani1）, Hidetaka Kioka1）, Osamu Yamaguchi1）, Ryota Higeno2）, 
Kunihiko Takahashi2）, Shigetoyo Kogaki2）, Yasushi Sakata1）

1）Department of Cardiovascular Medicine Osaka University Graduate School of Medicine,  
2）Department of Pediatrics Osaka University Graduate School of Medicine

【症例】 29歳男性。左室型単心室に対し新生児期より段階的に手術を施行し5歳時に両方向性Glenn術施行も9歳時に高い
肺血管抵抗のためFontan手術に到達できずチアノーゼが残存。以降、肺動静脈瘻が発達しSpO2 60%台（room air）で経過。
26歳より右下肢痛、その後両側下肢痛を自覚。下腿X線で外骨膜下肥厚、骨シンチで下肢骨の骨皮質主体の集積上昇を認
め、肥厚性骨関節症と診断。NSAIDsは著効示さず経口ステロイド投与にて症状改善したが、その後胃潰瘍を呈しステロ
イドの一時中止、漸減を必要とした。漸減開始3ヶ月ころより下腿浮腫の増悪、倦怠感を自覚し心不全増悪と判断し精査加
療目的にて当科入院。利尿薬調整、強心薬の持続静注にて心不全は改善傾向も、下肢痛を伴う発熱を反復。肥厚性骨関節症
の増悪と診断し、ステロイド増量にて症状の改善が得られた。
【考察】 肥厚性骨関節症はばち状指、長管骨を主とする骨膜性骨肥厚、関節炎を主徴とする骨関節疾患である。基礎疾患と
してチアノーゼを伴う肺疾患が多いとされ、チアノーゼ性先天性心疾患に伴う本症の報告例は多くない。チアノーゼが残存
する成人先天性心疾患患者の下肢痛・関節痛では、肥厚性骨関節症を念頭において鑑別し、ステロイドを適切に使用する必
要がある。

P2-4-6 大動脈縮窄、大動脈二尖弁、三心房心を合併した無症状の一成人例
Coarctation of aorta associated with bicuspid valve and cor triatriatum diagnosed in an 
asymptomatic 55-year-old male

新保 麻衣、木村 俊介、佐藤 和奏、須藤 佑太、関 勝仁、渡邊 博之
秋田大学大学院 医学系研究科 循環器内科学

Mai Shimbo, Syunsuke Kimura, Wakana Sato, Yuta Suto, Katsuhito Seki, Hiroyuki Watanabe
Department of Cardiovascular Medicine, Akita University Graduate School of Medicine

【症例】 55歳男性。
【既往歴】 高血圧症。
【経過】 健診で心電図異常を指摘され、精査目的に近医を受診。同院での経胸壁心エコー検査で左房内に隔壁様構造物があ
り、精査目的に当科紹介となった。当院の心エコー検査にて大動脈二尖弁（BAV）と三心房心の合併と診断した。心臓CT
では、肺静脈はすべて左房へ還流。左房内には左心耳より肺静脈側に隔壁様構造物を認め、三心房心と診断した。より詳細
にCTを観察すると、上行大動脈と下行大動脈で造影剤の濃淡差が著しく、内胸動脈、肋間動脈の拡張が見られた。胸部
X線で rib notchingあり、大動脈縮窄（CoA）を疑いCTを thin slice で観察すると、下行大動脈に最小径2 ㎜程の高度の
CoAが確認された。足関節上腕血圧比（ABI）は左0.62、右0.65と著明に低下しており、心臓カテーテル検査では、CoA
以遠へ向かう順行性の血流はなく、発達した側副血行路によって末梢側が造影された。高度CoA、BAV、三心房心の合併
であり、手術療法も検討されたが、無症状で運動耐用能も保たれているため経過観察とした。現在外来通院中である。
【考察】 三心房心などの先天性心疾患では、様々な形式の合併心疾患や亜型が存在するといわれている。本症例でも心臓
CTで高度CoAが指摘されており、積極的に合併症を検索することが重要と考えられる。また、本症例のように無症状で、
50歳以上で偶発的に発見される症例は稀と考えられ、ここに報告する。
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P2-5-1 先天性心疾患患者の成人移行期における看護介入の課題
Nursing intervention about adalt transition of patients with congenital heart disease

小川 理絵子
地方独立行政法人 静岡県立病院機構 静岡県立こども病院

Rieko Ogawa
Shizuoka Children's Hospital

【目的】 当病棟では看護師は成人移行への介入はほとんど行っていなかった。今回セルフケア移行に課題があった事例を通
して、看護師が小児期から成人移行へ積極的に関わる必要があると考え、当病棟における成人移行介入の示唆を得るため事
例研究を行った。
【対象】 心不全治療目的で入院した20代女性。
【倫理的配慮】 当院の倫理審査会の承認を得て実施した。
【結果】 小児期より治療をしていたものの病識がなく、入院前の生活は健康状態に見合わない行動がみられた。パンフレッ
トを作成し、心不全手帳を導入しセルフチェックを指導したことで「病気と付き合っていくって大変だね。」と疾患を意識
した発言がみられるようになり、退院後もセルフチェックは継続されるようになった。
【考察】 乳幼児期に親が過保護となることや、医療スタッフが本人の理解ができるように説明してこなかったことによりヘ
ルステラシーが獲得されにくい状況であった。親任せの小児期では自己肯定感が十分に養われず、自分自身に興味が持てず
現状を理解する機会を十分に得られなかったと考える。
【結語】 成人後の精神面は幼少期の発達の中で培われたものが影響する。看護師が乳幼児期から、患者やその家族の将来を
見据えて総合的にケアを行うことは重要であり、小児期に携わる看護師は対象のライフステージ、ライフサイクルを視野に
いれて関わることのできる成育看護の能力を備えもつ必要がある。

P2-5-2 親が感じる子どもの将来への不安
成人先天性心疾患患者にどの位医療費がかかるのか？
How much medical expense is needed for adult congenital heart disease patient ? One of uneasy 
matters from their parents' points of view

大津 幸枝1）、桑田 聖子2）、栗嶋 クララ2）、岩本 洋一2）、石戸 博隆2）、増谷 聡2）、先崎 秀明2）

1）埼玉医科大学総合医療センター 看護部、2）埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器

Yukie Otsu1）, Seiko Kuwata2）, Kurara Kurishima2）, Youiti Iwamoto2）, Hirotaka Isido2）, Satoshi Masutani2）, 
Hideaki Senzaki2）

1）Nursing Department, Saitama Medical University Saitama Medical Center, 
2）Pediatric Cardiology, Saitama Medical University Saitama Medical Center

【背景】 先天性心疾患患者の多くが成人に到達する現在、小児期に受けられた支援終結による医療費の負担増に伴う成人先
天性心疾患（ACHD）患者の医療費は問題点の一つである。ACHD患者の親から「この子が大人になったら、生活にいく
ら必要なのか」と将来の生活設計が見えない不安が聞かれる。当外来のACHD患者の医療費の現状と、社会支援との関係
を検討した。
【方法】 2014年度1年間に当外来に通院した成人先天性心疾患患者39名を対象とした。1年間の医療費・自己負担額を後方
視的に調べ、疾患、年齢、難病指定や身障手帳などの社会支援との関連を検討した。
【結果】 当外来のACHD患者は20代が多く、一人あたりの1年間の医療費は、1万円未満が13名、2万円～3万円未満が
14名、4万円未満が4名、5万円未満が1名、5万～10万円未満が2名、10万円以上が1名だった。内服薬使用患者は18名
（46%）で、肺血管拡張薬・在宅酸素が医療費増につながっていた。
【結論】 ACHD患者の医療費は、個人差が大きい。経年変化により心不全・不整脈の悪化、再手術必要性、他疾患の併存
などにより医療費増加が見込まれる。これらの試算から患者自身の発達の問題、就労制限、親の高齢化・健康悪化により生
活基盤の悪化が予想されるケースがある。患者・家族が安心して生活できるために、医療と生活の2種類のニーズを考え、
適切な情報提供や支援体制、システム構築が必要である。
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P2-5-3 成人先天性心疾患患者におけるサルコペニア患者と非サルコペニア患者の
栄養摂取量比較
Nutrition surveys in salcopenia with congenital heart disease

松元 紀子1）、椎名 由美2）、岩間 達子1）、川松 直人2）、白石 丈晶2）、丹羽 公一郎2）

1）聖路加国際病院 栄養科、2）聖路加国際病院 循環器内科

Noriko Matsumoto1）, Yumi Shina2）, Satoko Iwama1）, Naoto Kawamatsu2）, Takeaki Shiraishi2）, Kouichirou Niwa2）

1）St. Lukes International Hospital Nutrition Department, 2）St. lukes international hospital cardiovascular internal medicine

【目的】 成人先天性心疾患患者は筋肉量が少ないが、栄養摂取量についての報告はない。成人先天心疾患患者に対し食物摂
取頻度調査と身体組成計測を行い筋肉量別摂取栄養量を比較した。
【方法】 2015年1月29日～2月10日に200名の患者に対し食物摂取頻度調査を行った。身体組成は2014年4月～2015年4
月までの1年間行い、骨格筋指数（=四肢筋肉（㎏）/身長m2）が男性7.0 ㎏/m2未満、女性5.8 ㎏/m2未満をサルコペニア症
とした。
【結果】 回答数113件、男性35人（平均年齢37.5歳）摂取エネルギー2,207±250 kcal、蛋白質87.0±6.1 g、食塩10.6±2.4 g、
女性77人（平均年齢36.6歳）摂取エネルギー1,829±91 kcal、蛋白質73.5±5.5 g、食塩9.7±0.6 g で、平成25年度国民栄
養調査との比較では体重あたりのエネルギーと蛋白質摂取量が有意に高く、食塩摂取量は差がない。サルコペニア群vs非
サルコペニア群では体脂肪率及び内臓脂肪面積には差はなかった。国民栄養調査比較では標準体重あたりのエネルギー、蛋
白質摂取量はサルコペニア群の方が多い。サルコペニア群は乳製品と野菜の摂取量が多く、芋類・肉類・卵類が少なかった。
【考察】 成人先天性心疾患患者の筋肉減少は通常以上にエネルギー・蛋白質を摂取しているにも関わらず、それを上回る肝
うっ血や異化亢進の影響が大きく、若年でもサルコペニアを来たしやすいことが示唆された。今後は筋肉維持を視野に入れ
た栄養管理行うことが必要と考えられる。

P2-5-4 演題取り下げ
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P2-5-5 Music intervention in patients with congenital heart disease during cardiac
catheterization: A randomized controlled study of the eff ect on patients’anxiety and 
stress response

Ju Ryoung Moon1）, June Huh2）, I-Seok Kang2）, Sung A Chang3）, Seung Woo Park3）, Hyuk Yang4）, Tae-Gook Jun4）

1）Grown-Up Congenital Heart Clinic, Cardiac Center, 2）Department of Pediatrics, 3）Department of Medicine, 
4） Department of Thoracic and Cardiovascular surgery, Heart Vascular & Stroke Institue, Samsung Medical Center, Sungkyunkwan University 
School of Medicine, Seoul, Korea

Objective: A cardiac catheterization laboratory can be a frightening environment and music can be a supportive 
source of environmental sound that stimulates and maintains relaxation. The aim of this study wasto test the eff ect of 
patient-focused music versus usual care sounds on patients’anxiety and stress response during interventional cardiac 
catheterization procedures.
Method: A prospective, randomized, controlled trial of 90 subjects undergoing elective cardiac catheterization and 
device closure of atrial septal defect. Subjects were randomly assigned to one of two sound environment groups: a 
control group (usual care sounds environment) and a patient-focused music group. Music was played for 120 minutes, 
beginning 30 minutes before cardiac catheterization at 10 : 00 a.m. and ending immediately before the removal of the 
catheter at 12 : 00 p. m. The music was soft and relaxing, it included diff erent melodies in a new age style played at a 
volume of 50‒60 dB, and was administered through audio headsets connected to an MP3 player. Stress response was 
assessed via serum cortisol, heart rate variability, mean arterial pressure, and subjective pain and anxiety level. Data 
were collected 30 minutes before the catheterization at10am, immediately before the catheterization at10: 30am, and 
immediately before the removal of the catheter after catheterization at 12 : 00pm.
Results: During the 30minutes immediately preceding catheterization, there were signifi cant diff erences in serum 
cortisol levels (music484.4mmol/L vs. control 621.0mmol/L; p＜.001), heart rate variability (p＜.001), and anxiety level 
(p=.012) between groups. There were no diff erences in mean arterial pressure or subjective pain level between groups.
Conclusion: This study provides practical evidence of a reduction in anxiety and stress from listening to music pre-
ceding cardiac catheterization. The diff erences between groups were suffi  cient to suggest that listening to music while 
waiting for cardiac catheterization may be benefi cial.

P2-6-1 冠動脈瘻4症例の検討
Four cases of coronary arteriovenous fi stula

松葉 智之、重久 喜哉、緒方 裕樹、藏元 慎也、白桃 雄太、向原 公介、松本 和久、山本 裕之、
井本 浩
鹿児島大学 心臓血管外科

Tomoyuki Matsuba, Yeshiva Shigehisa, Yuki Ogata, Shinya Kuramoto, Yuuta Shiramomo, Kousuke Mukaihara, 
Kazuhisa Matsumoto, Hiroyuki Yamamoto, Yutaka Imoto
Cardiovascular and Gastroenterological Surgery, Kagoshima University Graduate School of Medicine and Dental Science

【症例1】 66才、女性。生来健康だったが、健診での心雑音精査目的の心エコーで冠動脈瘻および冠動脈瘤指摘。冠動脈瘻
はLAD-PA, RCA-PAの2二ヶ所、心筋シンチでは虚血なく、心臓カテーテル検査でのQp/Qs：1.7。手術は結紮術及び
肺動脈瘻孔閉鎖、瘤切除を施行。
【症例2】 62才、女性。安静時胸痛あり心臓カテーテル検査で指摘。冠動脈瘻はLAD-RA, Qp/Qs：1.9。手術は結紮術を
施行。心筋シンチは未施行。
【症例3】 75才、男性。severe ASに対するAVR術前精査時に冠動脈瘤を指摘。冠動脈瘻はLAD-PAで、Qp/Qsは未測
定。手術はAVRおよび結紮術を施行。
【症例4】 60才、女性。胸痛あり冠動脈CTで冠動脈瘤を指摘。冠動脈瘻はLAD-PA, RCA-PAの二ヶ所、心臓カテーテ
ル検査でのQp/Qs：1.46、心筋シンチで後下壁に虚血有り。手術は結紮術および肺動脈瘻孔閉鎖術を施行。
冠動脈瘻は小さなものまで含めると稀ではないが、そのほとんどは無症状である。しかし、今回の4症例のうち2症例に
は冠動脈瘻による虚血が、また1例には胸痛が認められ手術適応となった。術後経過は4症例共に良好であり、再発なく経
過中である。
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P2-6-2 成人期に手術介入をした先天性心疾患を有するDown症候群3例の経過
Clinical course of Down syndrome patients with congenital heart disease who required surgical 
intervention in adulthood

麻生 健太郎1）、水野 将徳1）、小野 裕國2）、近田 正英2）、長田 洋資1）、都築 慶光1）

1）聖マリアンナ医科大学 小児科、2）聖マリアンナ医科大学 心臓血管外科

Kentaro Aso1）, Masanori Mizuno1）, Hirokuni Ono2）, Masahide Chikada2）, Yousuke Osada1）, Yoshimitsu Tsuzuki1）

1）St. Marianna University School of Medicine Department of Pediatrics, 2）St. Marianna University Department of Cardiovascular Surgery

　先天性心疾患（CHD）を合併するDown症候群（DS）に対する医療介入が乳幼児期から積極的に行われるようになりDS
の寿命は延びた。しかしDSで放置されたCHDや術後の遺残病変に対する成人期以後の手術介入が持つ意義、有効性につ
いては不明な点が多い。今回我々は成人期に手術介入を行ったDSのCHD3例を経験ので報告する。
【症例】 
症例1：幼少時にVSDと診断されたが姑息手術を含め外科治療は一切行われなかった。その後Eisenmenger化せずに経過し
心内修復手術の可能性が残ると考えられたため34歳で心臓カテーテル検査を施行。ほぼ等圧のPHを確認したがQp/Qs4.0, 
Rp2.7U/m2で手術適応は残っていた。肺動脈絞扼術、肺生検を挟み心内修復術を施行し、現在術後9年が経過している。
症例2：7歳のときにTOFの修復術を施行。29歳でTR, PS, PRのため三尖弁形成術、肺動脈弁置換術を施行し、現在術後
10年が経過している。
症例3：7歳のときにTOFに対する修復術を施行。重度のTRのため20歳で外科治療を施行。三尖弁中隔尖に穿孔あり
パッチで閉鎖と弁輪縫縮を施行。術後10年が経過している。現在3症例ともに歩行、食事、排泄、入浴に介助は要さず良
好なQOLが維持されていた。外来での定期フォローは1年に1回、内服や在宅酸素などの医療介入が継続しているものは
いなかった。成人期に到達したDown症候群のCHD患者でも積極的な外科治療介入は良好なQOLを維持するのに有効と
思われる。

P2-6-3 重症右心不全、脾機能亢進による出血コントロールに難渋した成人 Ebstein病の一例
A cases report of adult Ebstein disease with severe right heart failure and hypersplenism

家村 素史1）、寺町 陽三1）、籠手田 雄介1）、尾田 毅2）、安永 弘2）

1）聖マリア病院小児循環器内科、2）聖マリア病院 心臓血管外科

Motofumi Iemura1）, Yozo Teramachi1）, Yousuke Koteda1）, Takeshi Oda2）, Hiroshi Yasunaga2）

1）St. Mary's Hospital. Division of Pediatric Cardiology, 2）St. Mary's Hospital. Division of Cardiovascular Surgery

【背景】 Ebstein 病は先天性心臓病の0.5%と稀な疾患で、三尖弁の解剖学的特徴は一定であるが、その疾患のスペクトラ
ムは広く、重症度も様々である。今回、重症心不全症状を伴いながらも外科治療なしで経過観察され、治療の際に出血コン
トロールに難渋した成人Ebstein 病の一例を経験した。（症例）57歳男性　幼少期の病歴は不明、13歳でEbstein 病の診断
をうけるが、10歳から15歳まで肺結核も併発し状態悪く入院。以後状態は安定していたが、30代より心房細動、胸痛。動
悸出現し手術を勧められるも放置、50代になり症状増悪あり再度受診される。その際、血小板減少（3-5万）、出血傾向あ
り精査・手術目的にて紹介となった。心不全症状も著明であり、血小板投与を行いつつ手術を施行する方針となった。手術
は三尖弁置換術（Medtronic31 ㎜）とVSD閉鎖術を施行。帰室後抜管するも、ドレーンより総量で1,050 ㎖の出血あり。再
挿管。径食道エコーにて右房前面に巨大血腫を認め再開胸施行。血腫除去術を行った。またCV穿刺部よりの出血・腫脹も
あり抜去後、右尺側皮静脈より再確保し、輸血、血小板投与を行ないつつ、機械弁挿入後抗凝固療法として、ヘパリン投与
およびワーファリン内服開始し、術後20日で退院、経過観察中である。この症例のように成人先天性心臓病症例の開心術
では予想を上回る合併症を伴うことがあり、術前・術後管理には細心の注意を払う必要があると考える。
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P2-6-4 成人期まで未治療で経過した PA, VSD, MAPCA、上行大動脈瘤に対する1手術例
A case of surgical repair for PA, VSD, MAPCA, Aneurysm of Ascending Aorta that has been left 
untreated until adulthood

椛沢 政司1）2）、松尾 浩三1）2）、立野 滋1）3）、岡嶋 良知1）3）、川副 泰隆1）3）、武智 史恵1）3）、森島 宏子1）3）、
水野 芳子1）4）

1）千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部、2）心臓血管外科、3）小児科、4）看護部

Masashi Kabasawa1）2）, Kozo Matsuo1）2）, Shigeru Tateno1）3）, Yoshitomo Okajima1）3）, Yasutaka Kawasoe1）3）,  
Fumie Takechi1）3）, Hiroko Morishima1）3）, Yoshiko Mizuno1）4）

1）Chiba Cerebral and Cardiovascular Center, Department of Adult Congenital Heart Disease, 2）Department of Cardiovascular Surgery,  
3）Department of Pediatrics, 4）Dpartment of Nursing

　症例は26歳中国人男性。留学後の検診にて心雑音を指摘、前医で精査したところPA, VSD, MAPCA、上行大動脈瘤と
診断され、精査加療目的に当院紹介。上行大動脈は57 ㎜で手術適応と判断した。3本のMAPCA（MAPCA1-3）を認め、
小さなMAPCA-1は処理不要、MAPCA-2はUniforcalizationが必要、MAPCA-3は dual supply にて結紮可能であった。
予め透視下にMAPCA-2にバルーンカテを留置したのちに手術開始、大腿動静脈送脱血にて人工心肺を確立し、正中切開
しMAPCA-3露出し clipping。MAPCA-2のバルーンを拡張したのち弓部直前で遮断して上行大動脈を切除、背側にある
MAPCA-2をUniforcalization したのち、上行置換（triplex 30 ㎜）を施行。graft 側枝からの順行送血とし、Rastelli 手術
（RV-PAは自作の3弁付き conduit）を施行した。手術時間は13時間17分であった。術後経過おおむね問題なく、術後26
日目に軽快退院となり前医による内服フォローを受けていたが、術後4ヶ月時に右室圧上昇、SpO2低下や易疲労を自覚す
るため前医受診。カテーテル検査にてMAPCA-3 clip の半脱落を認めたため、再治療目的に当院入院。反脱落した clip 部
にAmplatzer Vascular Plugを留置し血流を途絶させた。経過良好にて術後11日目に軽快退院となった。成人まで未治療
で経過した本症例の初回手術の戦略と、術後続発症に対して使用したVascular Plugの有用性、また、一連の治療におけ
る各科のチーム連携について考察する。

P2-6-5 成人期における心室中隔欠損症による大動脈弁閉鎖不全症に関する検討
Aortic regurgitation with ventricular septal defect in adults

柴田 深雪、本田 賢太朗、岡 徳彦、西村 好晴、湯崎 充、金子 政弘、國本 秀樹、岡村 吉隆
和歌山県立医科大学 第1外科

Miyuki Shibata, Kentaro Honda, Norihiko Oka, Yoshiharu Nishimura, Mitsuru Yuzaki, Masahiro Kaneko,  
Hideki Kunimoto, Yoshitaka Okamura
Department of Thoracic and Cardiovascular Surgery, Wakayama Medical University

【目的】 心室中隔欠損症（VSD）は、先天性心疾患のうち約20%を占め、そのうち10%が成人期で診断されるとされる。ま
た幼少期にVSDと診断され経過観察となり、以後外来通院が中断される症例もある。我々は未治療のVSD症例が成人期
に達し、大動脈弁閉鎖不全症（AR）をきたした症例を経験したので後方視的に検討した。
【対象と方法】 2011年9月～2015年6月までで当科でVSDによるARに対して手術を施行した成人症例5例を対象とした。
【結果】 平均年齢は58.2歳（24～78歳）で、男女比は2：3であった。診断としては、VSDに関しては肺動脈弁下2例、膜
様部3例で、いずれの症例も右冠尖又は無冠尖の逸脱及び、ARを認めた。このうち1例で感染性心内膜炎（IE）を認め、ま
た1例では術前診断はValsalva瘤破裂であった。手術術式はVSDに対してはパッチ閉鎖術を施行し、大動脈弁に関しては
1例に大動脈弁形成術（AVP）、3例に大動脈弁置換術（AVR）を施行した。追加術式としては、僧帽弁形成術（MVP）1例、
三尖弁形成術（TVP）1例、三尖弁輪形成術（TAP）1例であった。手術死亡、遠隔期死亡はいずれも認めなかった。
【結論】 成人期のVSDによるARに対する手術成績は良好であった。60%の症例でAVRを施行しており、AVR施行例を
減少させるためには、経過観察されているVSD症例に対する手術至適時期を検討する必要があると考えられた。
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P2-6-6 総動脈幹症成人例に肺アスペルギルス症が併発し肺区域切除とラステリ術を
施行した1例
An adult case of truncus arteriosus complicated with pulmonary aspergillosis underwent pulmonary 
segmentectomy and Rastelli procedure
藤本 隆憲1）、加賀 基知三2）、橘 剛2）、武田 充人3）、山澤 弘州3）、武井 黄太3）、古川 卓朗3）、泉 岳3）、
佐々木 理3）、谷口 宏太3）

1）北見赤十字病院、2）北海道大学病院 循環器・呼吸器外科、3）北海道大学病院 小児科

Takanori Fujimoto1）, Kichizo Kaga2）, Tsuyoshi Tachibana2）, Atsuhito Takeda3）, Hirokuni Yamazawa3）, Kouta Takei3）, 
Takuo Furukawa3）, Gaku Izumi3）, Osamu Sasaki3）, Kouta Taniguchi3）

1）Red Cross Kitami Hospital, 2）Department of Cardiovascular and Thoracic Surgery, Hokkaido University Graduate School of Medicine,  
3）Department of Pediatrics, Hokkaido University Graduate School of Medicine

【背景】 チアノーゼ性先天性心疾患に肺空洞病変を合併した際の外科的介入はリスクを伴い施行が困難な場合がある。今回
我々は繰り返す喀血と空洞病変の進行性拡大を認めた総動脈幹症（VP分類A3）、MAPCAの未手術成人例に対して血行動
態評価後に胸腔鏡下肺区域切除術およびRastelli 手術を施行し得た症例を経験したので報告する。
【症例】 21歳女性。ファロー四徴症、MAPCAの診断で小児期手術を希望されず経過観察とされていた。17歳頃から血痰
を認めるようになり、20歳時に胸部X線上で左上肺野空洞病変の拡大進行を認め、肺アスペルギルス症と診断、内科的治
療にて改善なく肺区域切除の適応と判断された。心臓カテーテル検査にてVP分類A3の総動脈幹症およびMAPCAと診
断、肺高血圧を認めずUF + Rastelli 手術も可能と判断した。空洞病変周囲に発達した側副血管に対してコイル塞栓術を施
行後、胸腔鏡下に左肺上葉切除を施行し、2週間後に右UF+Rastelli 手術を施行した。術後経過は良好である。
【考察】 チアノーゼ性先天性心疾患未手術例においても肺高血圧の合併がなければ難治性肺空洞病変に対して外科治療およ
び心内修復術の適応も考慮すべきである。一方で止血困難など術中の出血は大きなリスクファクターになり得るため、出血
を最小限に抑える工夫が必要と思われる。




