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第 12 回 成人先天性心疾患セミナー プログラム 

 

日時：平成 27 年 6 月 27 日-6 月 28 日（土,日） 

会場：聖路加国際大学 講堂 

会費：医師 10,000 円、多領域専門職 5,000 円、患者様 1,000 円 

日本小児循環器学会 専門医指定分科会 3 単位 

（以下敬称略） 

 

平成 27 年 6 月 27 日（土） 

 

■プログラム 

6 月 27 日 第 1 日目（第１会場 聖路加国際大学 講堂） 

 

総会司会：武智 史恵 （千葉県循環器病センター 小児科） 

 

9:00 opening remarks 

八尾 厚史 （東京大学 循環器内科） 

 

9:10-10:40 （15 分講演、10 分質疑） 

成人先天性心疾患をめぐる社会的問題と精神心理的問題 

座長：中西 敏雄 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

座長：市川 肇  （国立循環器病研究センター 小児心臓外科） 

 

1. 成人先天性心疾患診療における診療体制の現状と多職種連携 

  演者：落合 亮太 （横浜市立大学 がん先端成人看護学） 

2. 成人先天性心疾患の患者登録システム    

  演者：犬塚 亮 （東京大学 小児科） 

3. 成人先天性心疾患の社会保障体制 

  演者：賀藤 均 （国立成育医療研究センター 循環器科） 

4. 成人先天性心疾患の精神心理的問題と対応    

  演者：榎本 淳子 （東洋大学・千葉県循環器病センター） 

 

10：45-12：15（講演 15 分 質疑 5分） 

周辺分野の病態と管理の最前線 

座長：市田 蕗子 （富山大学 小児循環器内科） 

座長：大内 秀雄 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 
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5. 尿酸と心血管疾患  

  演者：桑原 政成 （虎ノ門病院 循環器センター内科） 

6. 心原性脳梗塞 

  演者：長尾 毅彦 （東京女子医科大学 神経内科） 

7. 慢性閉塞性肺疾患(COPD)とびまん性肺疾患 

  演者：仁多 寅彦 （聖路加国際病院 呼吸器内科） 

8. 肝硬変 

  演者：谷合麻紀子 （東京女子医科大学 消化器内科） 

 

12:20-13:10 ランチョンセミナー１ （第一三共株式会社） 

VTE(venous thromboembolism; 静脈血栓塞栓症）の抗凝固療法における新たな選択肢 

座長：水野 篤  （聖路加国際病院 循環器内科） 

演者：山本 剛  （日本医科大学 心臓血管集中治療科） 

 

13:10-14:00 Lunch break 

 

14:00-15:30 （講演 15 分 質疑 5分） 

ガイドラインから見た成人先天性心疾患診療    

座長：稲井 慶  （東京女子医科大学 循環器小児科） 

座長：石津 智子 （筑波大学 循環器内科） 

 

9. 成人先天性心疾患に認められるチアノーゼの管理 

  演者：麻生 健太郎 （聖マリアンナ医科大学 小児科） 

10. 感染性心内膜炎の治療管理と予防 

  演者：村上 智明 （千葉県こども病院 循環器科） 

11. ACHD の妊娠分娩の管理 

  演者：篠原 徳子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

12. ACHD の不整脈治療 

  演者：庄田 守男 （東京女子医科大学 循環器内科） 

 

15:30-16:45 (提示 10 分、討議 15 分） 

症例検討 

座長：賀藤 均  （国立成育医療研究センター 循環器科） 

座長：松尾 浩三   (千葉県循環器病センター 心臓血管外科） 

座長：立野 滋  （千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部内科） 
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コメンテーター 

  森田 紀代造 （慈恵医科大学 心臓外科） 

  市田 蕗子  （富山大学 小児循環器内科） 

  檜垣 高史  （愛媛大学 小児科） 

  籏 義仁  （昭和大学横浜市北部病院 循環器センター） 

  池田 智明  （三重大学 産科婦人科） 

 

13. 高度三尖弁閉鎖不全を来した修正大血管転位症の１例 

  演者：岡嶋 良知 （千葉県循環器病センター 小児科） 

14. ファロー四徴症術後 30 年の成人期に肺高血圧と重症心不全を呈した一例 

  演者：小板橋 俊美 （北里大学 循環器内科） 

15．成人先天性心疾患合併妊娠は、どこでどう管理するか？   

演者：兵藤 博信 （東京都立墨東病院 産婦人科） 

 

16:45-17:00 coffee break 

 

17:00-18:30（講演 15 分 質疑 5分） 

Fontan 術後をどうみるか       

座長：丹羽 公一郎 （聖路加国際病院 心血管センター） 

座長：村上 智明 （千葉県こども病院 循環器科） 

 

16. 抗血栓･抗凝固 

  演者：大内 秀雄 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

17. 不整脈 

  演者：竹内 大二 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

18. Fontan 術後症候群における肝合併症 

  演者：藤澤 知雄 （済生会横浜市東部病院 小児肝臓消化器科） 

19. Fontan 循環の心不全 

  演者：金子 正英 （国立成育医療研究センター 循環器科） 
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6 月 28 日 第 2 日目（第 1 会場 聖路加国際大学 講堂） 

 

総会司会：森本 康子 （こどもみらい大島クリニック） 

 

8:30-10:30（講演 15 分 質疑 5分） 

ACHD 診療 basic course 診療の state of art 

座長：白石 公  （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

座長：浜田 洋通 （東京女子医科大学八千代医療センター 小児科） 

       

20. バイオマーカーでみる心不全 

  演者：建部 俊介 （東北大学 循環器内科） 

21. 成人先天性心疾患と心エコー診断 

  演者：椎名 由美 （聖路加国際病院 循環器内科） 

22. 遺伝的不整脈疾患 

  演者：住友 直方 （埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科） 

23. 肺高血圧 最新の治療戦略 

  演者：八尾 厚史 （東京大学 循環器内科） 

24. 成人先天性心疾患における MRI の有用性：TOF と Fontan 

  演者：北川 篤史 （北里大学 小児科） 

25. 心筋虚血をどう評価するか 

  演者：水野 篤  （聖路加国際病院 循環器内科） 

 

10:30-11:00 coffee break 

 

11:05-12:25（講演 15 分 質疑 5分） 

Burning topics TOF 遠隔期の問題点 

座長：八尾 厚史 （東京大学 循環器内科） 

座長：上村 秀樹 （ロイヤルブロンプトン病院 心臓血管外科） 

 

26. Repaired TOF の大動脈拡大と大動脈閉鎖不全 

  演者：三浦 大 （東京都立小児総合医療センター 循環器科） 

27. Repaired TOF の心機能、心不全治療    

  演者：先崎 秀明 （埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器部門） 

28. Repaired TOF の妊娠分娩管理 

  演者：神谷 千津子 （国立循環器病研究センター 周産期婦人科） 

29. Repaired TOF の不整脈治療 

  演者：宮崎 文 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 
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12:25-12:55 Lunch break 

 

12:55-13:45 ランチョンセミナー2 

成人先天性心疾患外科治療の最近の進歩    

座長：丹羽 公一郎 （聖路加国際病院 循環器内科） 

演者：佐野 俊二 （岡山大学 心臓血管外科） 

 

13:45-15:50（講演 15 分 討議 10 分）    

外科治療、カテーテルインターベンション up-to-date    

座長：富田 英  （昭和大学横浜市北部病院 循環器センター） 

座長：長嶋 光樹 （東京女子医科大学 心臓血管外科） 

 

30. 心房中隔欠損症・卵円孔開存へのカテーテル治療の現況と課題 

  演者：河村 朗夫 （防衛医科大学 循環器内科） 

31. 単心室循環患者に対するインターベンション 

  演者：富田 英 （昭和大学横浜市北部病院 循環器センター） 

32. TCPC conversion：APC-Fontan から EC-TCPC への変換 

  演者：河田 政明 （自治医科大学 とちぎ子ども医療センター心臓血管外科） 

33. Ebstein 病の外科治療 

  演者：笠原 真悟  (岡山大学 心臓血管外科） 

34. 補助循環と心移植 

  演者：村上 新 （金沢西病院 心臓血管外科） 

 

15:55 closing remarks   

稲井 慶  （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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6 月 28 日 第 2 日目（第 2 会場 聖路加国際大学 3 階 301 教室） 

 

8:30-10:30（講演 15 分 質疑 5分） 

成人先天性心疾患の基礎講座１    

座長：山岸 敬幸 （慶応義塾大学 小児科） 

座長：稲井 慶  （東京女子医科大学 循環器小児科） 

 

35. どんな心疾患があるか 

  演者：稲井 慶 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

36. どんな検査があるか 

  演者：白井 丈晶 （聖路加国際病院 循環器内科） 

37. 成人先天性心疾患の手術 

  演者：長嶋 光樹 （東京女子医科大学 心臓血管外科） 

38. 手術後遠隔期の問題点（2心室手術） 

  演者：朴 仁三 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

39. 手術後遠隔期の問題点（フォンタン手術） 

  演者：島田衣里子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

40. 不整脈とその治療 

  演者：豊原 啓子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

 

10:30-11:00 coffee break 

 

11:05-12:25 成人先天性心疾患の基礎講座２（講演 15 分 質疑 5分） 

座長：富松 宏文 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

座長：小野 博  （国立成育医療研究センター 循環器科） 

 

41. 成人先天性心疾患 エコー診断の基本 

  演者：富松 宏文 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

42. レントゲンをどう読むか 

  演者：森 善樹 （聖隷浜松病院 小児循環器科） 

43. 成人先天性心疾患の心電図 

  演者：立野 滋 （千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部） 

44. 成人先天性心疾患患者の日常生活管理 

  演者：水野 芳子 （千葉県循環器病センター 看護部） 
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13:45-15:50 症例検討 妊娠出産（提示 10 分,討議 20 分）  

座長：吉松 淳  （国立循環器病研究センター 周産期婦人科） 

座長：山村 健一郎 （九州大学 小児科） 

 

コメンテーター 

  桂木 真司  （榊原記念病院 産婦人科） 

  照井 克生  （埼玉医科大学総合医療センター 産科麻酔科） 

  椎名 由美   (聖路加国際病院 循環器内科)   

  建部 俊介  （東北大学 循環器内科）  

 

45. 川崎病冠動脈瘤合併妊娠の 2例 

  演者：前田 佳紀 （榊原記念病院 産婦人科） 

46. 産後にブロモクリプチン投与で心機能は改善したが、 

多型性心室頻拍を合併し心室細動へ移行した QT 延長症合併産褥心筋症の 1例 

  演者：中務 智文 （ひたちなか総合病院 循環器内科） 

47. 分娩中に B型大動脈解離を発症した Marfan 症候群合併妊娠の一例 

  演者：大門 篤史 （国立循環器病センター 周産期婦人科） 

48. 重症大動脈弁狭窄を伴う妊娠症例 

  演者：元木 博樹 （信州大学 循環器内科） 
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1. 成人先天性心疾患診療における診療体制の現状と多職種連携 

  落合 亮太 （横浜市立大学 がん先端成人看護学） 
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2. 成人先天性心疾患の患者登録システム    

  犬塚 亮 （東京大学 小児科） 
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3. 成人先天性心疾患の社会保障体制 

  賀藤 均 （国立成育医療研究センター 循環器科） 
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4. 成人先天性心疾患の精神心理的問題と対応    

  榎本 淳子 （東洋大学・千葉県循環器病センター） 

 

＜はじめに＞ 

先天性心疾患を始め小児がんや慢性腎疾患など、小児期から病気を抱える青年・成人患者に社会的な不適

応（就業や家族関係に問題を抱える）やうつ・不安など精神的問題が比較的多いことが指摘されている。 

これらの問題は国際的にも課題となっており、現在成人先天性心疾患患者の精神心理的課題とその対応に

ついては様々な国において検討されている。しかしそれら一連の調査結果に統一した見解はなく、その背景

には各国による医療保険システムの差異や健康管理の差異、QOL の文化差が影響していると考えられてい

る。患者の精神心理的課題を把握するためには各国における調査が不可欠であり、その上で文化に合った対

応が望まれる。 

 私たちは現在まで、様々な年代の成人先天性心疾患患者を対象とした調査を 3 回行い、患者の精神心理的

特徴について明らかにしてきた。ここではそれらの調査結果の概要を提示し、望まれる対応について検討す

る。 

 

＜調査方法＞ 

調査 1：2007 年－2008 年 

  患者群 N＝72 名, 年齢 18-39 歳 (26.1±5.5)     対照群 N=86 名, 年齢 18-39 歳 

  調査内容(質問紙調査, 外来で配布回収)：QOL、自尊感情、独立意識、社会的問題解決など 
 

調査 2：2011 年－2012 年  

患者群 N=133 名, 年齢 20-46 歳 (28.77±6.83)     対照群 N=117 名, 年齢 20-43 歳 (29.39±5.07) 

調査内容(質問紙調査, 郵送で配布回収)：不安・うつ、独立意識、疾患認知、社会的問題解決 
 

調査 3：2013 年－2014 年  

患者群 N=221 名, 年齢 20-59 歳 (32.52±10.48)    対照群 N=170 名, 年齢 20-59 歳 (35.63±10.34) 

  調査内容(質問紙調査, 郵送で配布回収)：QOL、不安・うつ、疾患認識、社会的問題解決など 

 

＜結果：患者の精神心理的課題＞ 

各調査結果で示された概要は以下の通りである。 
 

調査 1 注) 

・患者群は、自尊感情、独立性、社会的問題解決で対照群より有意に得点が低く、また親への依存性は対照群

より有意に得点が高い(図 1)。 

・QOL における精神的健康は患者群と対照群とで差異はない。 

・患者群の精神的健康に最も影響を与えているのは社会的問題解決力であり、社会的問題解決に影響を与えて

いるのは自尊感情と独立性であった(図 2)。 

注) 調査 1 の結果は第 6 回成人先天性心疾患セミナーにて発表した。 
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調査 2 

・患者全体の不安・うつ兆候の得点は、対照群と比較して有意な差はないが、年齢とともに不安・うつ兆候の

ある患者の割合は増加する（図 3）。 

・患者の不安・うつ兆候に影響を与えている側面は、年齢が高いこと、NYHA レベルが高いこと、独立性が低

いこと、さらに親への依存性が低いこと(うつへの影響のみ)、社会的問題解決力が低いこと(不安への影響の

み)であった(表 1)。 
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図 1 患者の心理的特徴 

図 2 患者群の精神的健康を規定する心理的側面 

図 3 患者の精神面に関する年齢的差異 
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調査 3 

・社会的問題解決力の詳細を検討すると、患者群は問題が生

じた際に肯定的問題定位(問題を肯定的に捉えること)が対

照群より有意に得点が低く、否定的問題定位(問題を否定的

に捉えること)が有意に得点が高かった。また問題解決方略

では、患者群は回避的方略において対照群より有意に得点

が高かった(図 4)。 

・患者が自分の病気をよく理解していることや病気へのコン

トロール感を高く持っていることは、そうではない患者よ

り、うつ・不安兆候の得点が有意に低く、生活への満足感

の得点が有意に高かった(表 2)。また、病気への気がかりが

高い患者は、低い患者より、不安・うつ兆候の有意に高く、

生活への満足感が有意に低かった(表 2)。 

 

＜考察：望まれる対応とは？＞ 

・社会性の向上 

患者は比較的良好な精神心理的状態を保っているが、独

立性や社会的問題解決力といった社会性の側面が弱い傾向

にある。それらのことが影響し、患者の精神的健康を損な

わせる可能性がある。そのため周囲は患者が幼少期から社

会的自立を意識して接し、また生活の中で生じた問題は、

疾患と関わる事柄を含めて、患者自らが主体となって取り

組み、解決することができるように支援していくことが重

要であろう。 

  

・年齢への対応 

患者は、疾患を持っていない成人と比

較して、年齢が上がるにつれて精神心理

的に大きく変化していくことがわかっ

た。中年期に入った患者に対して「病気

についてはよく理解しているであろう」

という視点ではなく、新たな不安や問題

を抱えている可能性を予見し、医療関係

者と気軽に話すことができる環境が必

要である。 
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図 4 患者群の社会的問題解決の特徴 

独立変数 β p β p

人口動態

年齢 (30–46) 0.21 0.033 0.25 <0.001

性別 0.05 ns -0.00 ns

教育歴

 > 高卒後進学 -0.13 ns -0.18 0.047

就業

常勤/専業主婦 -0.08 ns -0.26 ns

婚姻 (している) -0.22 ns -0.13 ns

子ども (有り) 0.03 ns 0.05 ns

NYHA (II, III) 0.21 0.024 0.22 0.019

疾患重症度

Moderate -0.16 ns -0.22 ns

Great -0.06 ns -0.04 ns

Δ R
2

0.15 0.023 0.15 0.022

病気認知

否定的受止め 0.12 ns 0.03 ns

理解希求 0.16 ns 0.02 ns

Δ R
2

0.05 0.041 0.00 ns

独立性 -0.29 0.001 -0.34 <0.001

親への依存性 -0.11 ns -0.24 0.010

友達への依存性 -0.04 ns -0.11 ns

Δ R
2

0.09 0.004 0.18 <0.001

社会的問題解決 -0.29 0.006 -0.12 ns

Δ R
2

0.05 0.006 0.01 ns

Total R
2

0.33 <0.001 0.33 <0.001

NYHA: New York Heart Association functional class

R2: 決定係数       Δ R2: R2変化量

表1 患者群における不安・うつへの影響因子
　　　　　　　　　　（階層的重回帰分析）

独立意識

不安 うつ
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・自己管理の促進 

 患者の病気への理解度や病気へのコント

ロール感は、患者の精神心理的面を良好に

向上させ、さらに生活への満足感をもたら

している。疾患の管理については幼少期か

ら患者を交えて行い、青年期には患者自身

が自己管理できるようにし、病気に関わる

気がかりが少なくなることを目指した周囲

の支援が重要である。 
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表2 病気への認識と精神心理面（t検定）

低群 高群 低群 高群 低群 高群

不安

うつ

人生は理想に近い

人生はすばらしい状態である

人生に満足している

生活への満足度・幸福度

低群：得点下位30%　　　高群：得点上位30%　　

＜：p  < 0.05     ＜＜：p  < 0.01      ＜＜＜：p  < 0.001

病気についての
理解度

病気についての
気がかり

病気への
コントロール感

＜＜＜ ＞＞＞＜＜＜

＞＞＞

＞＞＞

＜＜

＞

＞＞＞

＞＞

＜＜

＜＜＜

＜＜＜

＜＜＜

＜＜

＞

＞＞

＜＜＜

＜＜＜
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5. 尿酸と心血管疾患  

  桑原 政成 （虎ノ門病院 循環器センター内科） 

 

はじめに 

近年、高尿酸血症の頻度が増加しており、高血圧、糖尿病、脂質異常症と並び、生活習慣病の一つとして注

目されている。高尿酸血症は、高尿酸血症が高血圧や独立したリスク因子であることは明らかになってきてい

るが、高尿酸血症が心血管疾患の独立したリスク因子となるか否かについては未だに議論がある。近年、小規

模ではあるが尿酸降下薬の介入試験も行われ、狭心症の症状改善や、心血管疾患や心不全の発症予防をもたら

すという結果も出てきた。最近の尿酸研究を含め、高尿酸血症の原因、高尿酸血症と高血圧、心血管疾患との

関係を中心に解説する。 

 

高尿酸血症の定義と尿酸の扱い 

尿酸は生理的溶解度が 6.4 mg/dL であるが、尿酸結合性蛋白の存在により 7.0 mg/dL までは過飽和状態とな

らずに存在可能であることから、高尿酸血症は、ヒトの体内で結晶が析出する血清尿酸値 7.0 mg/dL を超える

ものと定義されている。しかし、血清尿酸値が 7.0 mg/dL 以下であっても、血清尿酸値の上昇と共に生活習慣

病のリスクが高まるとされる。 

高尿酸血症は、メタボリックシンドローム、高血圧、糖尿病、脂質異常症、慢性腎臓病、肥満などが合併し

やすく、血清尿酸値は食事や生活習慣、性別、利尿薬の使用などよって大きく変動することが古くから知られ

ている 1。これらの事実から、尿酸は生活習慣病の一部を見ており、あくまで心疾患のマーカーに過ぎないと

の意見も多い。また、女性ホルモンが血清尿酸値の低下作用をもつため、閉経後に血清尿酸値が上昇する。女

性においては、閉経後、加齢に伴い血清尿酸値も上昇するため、尿酸単独での評価が難しい。尿酸に関わるこ

れらの交絡因子の多さが、尿酸単独での評価を難しくしている。 

 

尿酸産生、排泄の生理学的機序 

 高尿酸血症が心血管疾患のリスクとなるかを考えるときに、尿酸の産生機序を理解することが重要である。

尿酸はどのような状況でつくられやすいのか、尿酸がつくられる過程で何が起きているのかを知ることが、尿

酸と生活習慣病、心血管疾患との関係を理解するのに役立つ。 

尿酸は、ヒトにおけるプリン体の最終代謝産物である。ラットなどの多くの哺乳類は、尿酸をアラントイン

に分解する酵素であるウリカーゼを有しているが、ヒトは進化の過程でウリカーゼが失活しており、尿酸が貯

まりやすい。プリン体は、核酸（DNA、RNA）を構成する塩基成分のうち、プリン骨格をもつアデニンとグアニ

ンをいう。ヒトの体内のプリン体は、経口摂取されるルートと、ヒトの体内で生合成されるルートがあるが、

経口摂取による量より、ヒトの体内で生合成される量の方がはるかに多い。ヒトの主なエネルギー源となるア

デノシン三リン酸（ATP）はアデニンを中心とした構造をしているが、ATP がヒトの体内で代謝される過程で、

ヒポキサンチン、キサンチンを経て尿酸となり、細胞から血液中に排出される。このヒポキサンチンからキサ

ンチン、キサンチンから尿酸となる課程で、キサンチンオキシダーゼが作用し、代謝の過程で活性酸素が生じ

る。この活性酸素が血管拡張物質である NO と結合し、NO の機能を阻害することが動脈硬化の一因と考えられ

ている。清涼飲料水（砂糖入りソフトドリンク）に多く含まれるフルクトースやアルコールの代謝では、ATP
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が多量に使われるため、その最終代謝産物である尿酸が増加する。近年の高尿酸血症の増加は、清涼飲料水（フ

ルクトース）の摂取増加など、食事の欧米化に伴う影響が考えられている。また、重症心不全など末梢循環障

害をきたす病態においては、組織で酸素不足による嫌気性代謝の亢進により ATP が多量に使われることから、

尿酸の産生は増加する。また、筋肉を使った激しい運動時にも尿酸の産生は増加する。血清尿酸値は、腎臓や

消化管からの排泄の影響も受けるため一概にはいえないが、尿酸の産生亢進に伴う血清尿酸値の上昇は、全身

の循環不全のマーカーとも考えられる。 

血清尿酸値は、産生と排泄のバランスで決まってくる。尿酸産生亢進型の高尿酸血症は、前述の尿酸の産生

が亢進することが原因であるため、キサンチンオキシダーゼ阻害薬による治療が有効である。一方で尿酸の排

泄は、約 3分の 2が腎臓から、約 3分の 1が消化管からといわれている。腎臓では近位尿細管にある尿酸トラ

ンスポーター1（urate transporter :URAT 1）による再吸収の影響が最も大きいが 2、その他にも URATv1/ GLUT9、

ABCG2、NPT1、NPT4、OAT1、OAT3 などの尿酸トランスポーターが報告されている。腎臓からの排泄低下型高尿

酸血症には、URAT1 阻害薬であるベンズブロマロンやプロベネシドが治療に有効である。ARB のニューロタン、

脂質異常症治療薬のフェノフィブラートも URAT1 阻害作用を持ち、腎臓での尿酸排泄を促す。一方、サイアザ

イドやフロセミドなどの利尿薬は、血清尿酸値を上昇させる。このように、血清尿酸値は薬剤の影響も強く受

ける。 

近年、消化管の尿酸トランスポーターABCG2 が腎外尿酸排泄に関与していることも明らかにされた 3。尿酸は、

産生と排泄の過程で非常に多くの要素が関わり、さらに薬剤の影響も強く受けるため、血清尿酸値の変動は原

因が特定しにくい。高尿酸血症の原因が産生過剰型か、排泄低下型か、混合型かを特定するには、尿酸クリア

ランスおよび、クレアチニンクリアランスを用いた病型診断が有用である 4。 

 

高尿酸血症と高血圧 

 高尿酸血症は高血圧の独立したリスク因子であることが、近年の横断研究、コホート研究、介入研究などで

明らかにされてきた。これまでにも、血清尿酸値と高血圧の関係を示した論文がいくつも報告されてきたが、

血清尿酸値高値群には、肥満や糖尿病、脂質異常症をもつ患者が多く、また血清尿酸値は薬剤の影響も非常に

受けやすいため、尿酸に関する交絡因子が多く、解釈が難しいとされてきた。近年の尿酸と高血圧に関する報

告は、交絡因子をできるだけ除外する形で組まれた研究が多く、また薬剤による二重盲検での介入試験もあり、

尿酸と高血圧の関係についてはほぼ明らかにされたといえる。聖路加国際病院で行われた 9万人の健診受診者

を対象とした横断研究では、高血圧治療薬、尿酸降下薬を内服している患者を除外し、年齢、BMI、脂質異常

症、糖尿病、喫煙、推定糸球体濾過率を調整した上でも、血清尿酸値が 1 mg/dL 上昇するごとに、高血圧の有

病率が 1.2 倍となることを報告している。さらに血清尿酸値を四分位に分けて検討したところ、血清尿酸値の

最も高い群は、最も低い群と比較して男性で 1.7 倍、女性で 3.4 倍の高血圧有病率を認めた 5。また、米国で

12 歳～17歳の若年者を対象としたコホート研究で、若年時の血清尿酸値高値が、他の因子を調整した上でも、

将来の血圧上昇に独立して関与していることが明らかにされている 6。さらに、前高血圧の肥満若年者を対象

とした、プラセボ対照の無作為化二重盲検の介入試験も報告されており、尿酸産生阻害薬であるアロプリノー

ルや、尿酸排泄促進薬であるフロベネシドを用いた試験で、共に血圧が下がることが示されている 7,8。これま

でのアロプリノールを用いた試験のメタ解析でも、尿酸降下に伴う血圧低下が示されている 9。高血圧を予防

する点では、若年のころから高尿酸血症に注意することが重要と考えられる。 
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高尿酸血症と心血管疾患 

 高尿酸血症が高血圧の独立したリスク因子と考えられることは前述したが、高尿酸血症が心血管疾患のリス

ク因子となるかについては、未だに結論が出ていない。一般住民を対象とした Framingham Heart Study10 や

NIPPON DATA 8011 などでは、尿酸高値が心血管疾患や死亡の独立したリスク因子とはならず、単なる病態マー

カーに過ぎないと報告されている。一方で、Rotterdam study12や NHANESⅠ study13などでは、関連因子を調整

した後であっても、尿酸高値は心筋梗塞や脳梗塞、心血管死亡と関連していたと報告されている。高尿酸血症

を単独で有する健常人に対して、高尿酸血症を治療すべきかについては、現状では結論は出ていない。しかし、

高血圧合併の高尿酸血症は心血管疾患の独立したリスク因子となることが報告されている。高血圧患者を対象

とした Worksite study では、血清尿酸値が男性で 7.5 mg/dl 以上、女性で 6.2 mg/dl 以上となると、心血管

疾患発症が有意に増加し 14、さらに sub study において血清尿酸値 1 mg/dl の上昇が、血清コレステロールで

20 mg/dl の上昇、収縮期血圧で 10mmHg の上昇と同等の心血管疾患リスクを持つことが示された 15。同様の結

果は PIUMA study16、NHANESⅢ study17 でも報告されている。LIFE study では、ロサルタンとアテノロールを

投与した患者間で血清尿酸値と心血管疾患の発症を比較しているが、ロサルタンの血清尿酸低下作用が、女性

での予後改善効果の 29％に貢献したと報告されている 18。高血圧以外の心血管リスクを持つ患者においても、

同様の結果がある。冠動脈疾患を持つ日本人を対象とした J-CAD study の 3 年間の追跡コホート試験で、血清

尿酸値が 6.8 mg/dL 以上の群は、全死亡を含む脳心血管イベントの発症が有意に増加していた 19。他の研究で

も、心血管疾患の高リスク群において、血清尿酸値の上昇が予後と関係していることが示されている 20。これ

らの結果から総合的に判断すると、高血圧を含む心血管疾患の高リスク患者に対しては、心血管疾患の予防の

観点から、高尿酸血症は積極的に治療することが望まれる。 

小規模ではあるが、尿酸降下薬の介入試験による心血管疾患の予防効果も報告されている。尿酸産生阻害薬

であるアロプリノール内服の有無により、血清尿酸値 6mg/dL の群（N=57）と、7mg/dL 以上の群（N=56）を比

較したところ、平均 23.4 か月の追跡において、アロプリノール内服群の心血管疾患発症が有意に少なかった

21。狭心症に対しても、アロプリノールの高容量（600 mg/day）内服により、トレッドミル負荷試験で胸痛発

症までの時間(p=0.001)、ST 低下に要する時間(p=0.002)、総運動時間(p=0.003)の有意な延長を認めた 22。前

向き臨床試験はまだ数少なく、小規模なものに限られているが、これまでの観察研究や基礎研究の結果を支持

するものであり、重要な結果と考えられる。しかし、尿酸介入による心血管疾患発症を primary endpoint と

した大規模な前向き臨床介入研究の報告はほとんどなく、高尿酸血症の介入が直接心血管疾患を予防できるか

については、未だに議論の余地がある。 

 

高尿酸血症の治療 

本邦の高尿酸血症・痛風の治療ガイドライン 4では、他のリスクを持たない無症候性高尿酸血症に対する治

療は、血清尿酸値 8.0 mg/dL 以上、特に 9.0 mg/dL を超える群を目安とするが、適応は慎重にすべきと記載さ

れている。一方で、メタボリックシンドロームなど心血管疾患のリスク因子を持つ高尿酸血症については、血

清尿酸値 7.0 mg/dL を超える群で生活習慣の指導を行い、血清尿酸値 8.0 mg/dL 以上で薬物療法が推奨され

ている。高血圧治療ガイドライン 23では、高血圧を合併する高尿酸血症に対して、血清尿酸値 7.0 mg/dL を超

える群で尿酸代謝に悪影響を及ぼさない降圧薬（カルシウム拮抗薬、ARB ならロサルタンやイルベサルタンな

ど）での血圧コントロール、さらに血清尿酸値が 8.0 mg/dL 以上で尿酸降下薬による薬物治療が推奨されてい
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る。治療介入時の目標血清尿酸値は 6.0 mg/dL 以下であることから、これらの値をとって「6-7-8 のルール」

と理解するのが分かりやすい。高血圧を含めた心血管疾患のリスク因子を有するか否かで、治療介入の目安と

なる血清尿酸値が違う点に留意されたい。近年の尿酸研究の結果をふまえ、高血圧や心血管疾患の予防の観点

から考えると、将来的には血清尿酸値の介入目標値がより低く設定される可能性が考えられる。 

 

まとめ 

心血管疾患リスクを持たない健常者の高尿酸血症は、高血圧の独立したリスク因子と考えられるが、心血管

疾患の独立したリスク因子か否かは現時点では不明である。しかし、高血圧などの心血管リスクをもつ患者に

対しては、高尿酸血症は心血管疾患のリスク因子と考えられる。先天性心疾患の患者においては、循環不全に

伴う低酸素血症が、嫌気性代謝の亢進に伴う高尿酸血症をきたす例が多く、血清尿酸値に注目することが大切

である。高血圧などの他の心血管リスクを持つ患者においては、高尿酸血症に対して、早期からの適切な介入

が必要と考える。 

 

 

 

1. Gavin AR, Struthers AD. Hyperuricemia and adverse outcomes in cardiovascular disease: potential 

for therapeutic intervention. Am J Cardiovasc Drugs. 2003;3(5):309-314. 

2. Enomoto A, Kimura H, Chairoungdua A, et al. Molecular identification of a renal urate anion 

exchanger that regulates blood urate levels. Nature. May 23 2002;417(6887):447-452. 

3. Ichida K, Matsuo H, Takada T, et al. Decreased extra-renal urate excretion is a common cause of 

hyperuricemia. Nat Commun. 2012;3:764. 

4. ガイドライン改訂委員会 日核. 高尿酸血症・痛風の治療ガイドライン 第 2 版. 2010.  

メディカルレビュー社. 東京：2010. 

5. Kuwabara M, Niwa K, Nishi Y, et al. Relationship between serum uric acid levels and hypertension 

among Japanese individuals not treated for hyperuricemia and hypertension.  

Hypertens Res. Aug 2014;37(8):785-789. 

6. Loeffler LF, Navas-Acien A, Brady TM, Miller ER, 3rd, Fadrowski JJ. Uric acid level and elevated 

blood pressure in US adolescents: National Health and Nutrition Examination Survey, 1999-2006. 

Hypertension. Apr 2012;59(4):811-817. 

7. Feig DI, Soletsky B, Johnson RJ. Effect of allopurinol on blood pressure of adolescents with newly 

diagnosed essential hypertension: a randomized trial. Jama. Aug 27 2008;300(8):924-932. 

8. Soletsky B, Feig DI. Uric acid reduction rectifies prehypertension in obese adolescents. 

Hypertension. Nov 2012;60(5):1148-1156. 

9. Agarwal V, Hans N, Messerli FH. Effect of allopurinol on blood pressure: a systematic review and 

meta-analysis. J Clin Hypertens (Greenwich). Jun 2013;15(6):435-442. 

10. Culleton BF, Larson MG, Kannel WB, Levy D. Serum uric acid and risk for cardiovascular disease 

and death: the Framingham Heart Study. Ann Intern Med. Jul 6 1999;131(1):7-13. 



27 

 

11. Sakata K, Hashimoto T, Ueshima H, Okayama A. Absence of an association between serum uric 

acid and mortality from cardiovascular disease: NIPPON DATA 80, 1980-1994. National Integrated 

Projects for Prospective Observation of Non-communicable Diseases and its Trend in the Aged. Eur 

J Epidemiol. 2001;17(5):461-468. 

12. Bos MJ, Koudstaal PJ, Hofman A, Witteman JC, Breteler MM. Uric acid is a risk factor for 

myocardial infarction and stroke: the Rotterdam study. Stroke. Jun 2006;37(6):1503-1507. 

13. Fang J, Alderman MH. Serum uric acid and cardiovascular mortality the NHANES I epidemiologic 

follow-up study, 1971-1992. National Health and Nutrition Examination Survey.  

Jama. May 10 2000;283(18):2404-2410. 

14. Alderman MH, Cohen H, Madhavan S, Kivlighn S. Serum uric acid and cardiovascular events in 

successfully treated hypertensive patients. Hypertension. Jul 1999;34(1):144-150. 

15. Alderman MH. Serum uric acid as a cardiovascular risk factor for heart disease.  

Curr Hypertens Rep. Jun 2001;3(3):184-189. 

16. Verdecchia P, Schillaci G, Reboldi G, Santeusanio F, Porcellati C, Brunetti P. Relation between 

serum uric acid and risk of cardiovascular disease in essential hypertension. The PIUMA study. 

Hypertension. Dec 2000;36(6):1072-1078. 

17. Ward HJ. Uric acid as an independent risk factor in the treatment of hypertension.  

Lancet. Aug 29 1998;352(9129):670-671. 

18. Hoieggen A, Alderman MH, Kjeldsen SE, et al. The impact of serum uric acid on cardiovascular 

outcomes in the LIFE study. Kidney Int. Mar 2004;65(3):1041-1049. 

19. Okura T, Higaki J, Kurata M, et al. Elevated serum uric acid is an independent predictor for 

cardiovascular events in patients with severe coronary artery stenosis: subanalysis of the Japanese 

Coronary Artery Disease (JCAD) Study. Circ J. May 2009;73(5):885-891. 

20. Ioachimescu AG, Brennan DM, Hoar BM, Hazen SL, Hoogwerf BJ. Serum uric acid is an 

independent predictor of all-cause mortality in patients at high risk of cardiovascular disease: a 

preventive cardiology information system (PreCIS) database cohort study.  

Arthritis Rheum. Feb 2008;58(2):623-630. 

21. Goicoechea M, de Vinuesa SG, Verdalles U, et al. Effect of allopurinol in chronic kidney disease 

progression and cardiovascular risk. Clin J Am Soc Nephrol. Aug 2010;5(8):1388-1393. 

22. Noman A, Ang DS, Ogston S, Lang CC, Struthers AD. Effect of high-dose allopurinol on exercise in 

patients with chronic stable angina: a randomised, placebo controlled crossover trial.  

Lancet. Jun 19 2010;375(9732):2161-2167. 

23. Shimamoto K, Ando K, Fujita T, et al. The Japanese Society of Hypertension Guidelines for the 

Management of Hypertension (JSH 2014). Hypertens Res. Apr 2014;37(4):253-390. 

 

 

 



28 

 

6. 心原性脳梗塞 

  長尾 毅彦 （東京女子医科大学 神経内科） 
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7. 慢性閉塞性肺疾患(COPD)とびまん性肺疾患 

  仁多 寅彦 （聖路加国際病院 呼吸器内科） 
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8. 肝硬変 

  谷合麻紀子 （東京女子医科大学 消化器内科） 
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9. 成人先天性心疾患に認められるチアノーゼの管理 

  麻生 健太郎 （聖マリアンナ医科大学 小児科） 

 

手術不適応となり高度の肺高血圧を合併する（Eisenmenger 症候群）、術後も短絡が残り混合血が全身を流れ

る、肺血流量が少ないなどの理由で、成人先天性疾患患者にチアノーゼが残存する（CCHD と略す。）ことが

ある。 

2005 年に発表された外来通院中の 4110 例の成人先天性心疾患患者の 5 年生存率を疾患別に検討した Euro 

Heart Survey ではチアノーゼ残存例の 5 年生存率は 87.4%と検討した疾患群の中では最も不良で、死亡率の

一般人口に対するオッズ比は実に 12.6 倍に到達しており、チアノーゼが ACHD 患者の生命予後に与えるイン

パクトの大きさが報告されている（図１）1)。また CCHD では脳血管イベントや肺動脈塞栓の発症も高率であ

るという報告も多数あり 1−3)、チアノーゼが ACHD の予後のみならず QOL に大きな影響を与える因子となっ

ていることは明らかである。 

 

図 1.先天性心疾患の生存曲線 

Peter Engelfriet et al. Eur Heart J 2005;26:2325-2333 を改変 

Heart View (1342-6591)12 巻 10 号 坂崎尚徳 

 

CCHD では低酸素血症により血液・凝固系ならびに血管に様々な異常が認められるようになる（表１）。 
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表 1. 成人のチアノーゼ心疾患に認められる合併症 

1. 血液学的異常 

赤血球の増多 

エリスロポエチン高値 

 過粘稠度症候群 

 出血傾向（血小板減少、von Willebrand 因子異常、血管拡張、新生血管増生） 

脳血栓 

肺内出血 

 喀血 

2. ビリルビン動態 

 胆石 

3. 尿酸代謝異常 

尿酸値高値 

4. 腎合併症 

蛋白尿 

尿細管拡張。メサンギウム細胞増生 

5. 呼吸、酸素消費異常 

運動に対する心肺異常反応 

6. 四肢、長管骨の異常 

ばち指 

肥厚性骨関節症 

7. 感染性心内膜炎 

米国心臓学会、欧州心臓学会、日本循環器学会から ACHD の診療ガイドラインが発刊されており、 

チアノーゼの管理について項目が設けられている 4−6)。 

各診療ガイドラインに記載されている項目を以下に列記する。 

1. ACC/AHA のガイドライン 

 赤血球増多症 

瀉血の是非、適応について 

 凝固系、血小板異常 

 胆石症 

 骨・関節異常 

 神経合併症 

 肺血管病変 

2. ECS のガイドライン 

 発症機序 

 多臓器障害 

過粘稠症候群 

凝固系・血小板異常 

腎障害 

胆石症 

血管内皮障害 

臓器灌流障害 

 臨床症状・自然歴 

 晩期合併症 
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過粘稠症候群 

出血・血栓性イベント 

不適切な瀉血により生じる鉄欠乏 

不整脈 

腎障害 

骨・関節合併症 

 診断 

 検査データの解釈における注意点 

 治療の適応 

 治療の実際・注意点 

不整脈 

瀉血の適応と方法、留意点 

鉄欠乏に対する輸血・鉄剤投与 

抗凝固・血小板剤投与 

血胸の診断・治療 

高尿酸血症の治療適応 

痛風の治療 

 定期フォローについて 

考えうる合併症の評価 

採血 

患者教育 

 その他の留意点 

運動 

高地へ行く際の注意 

妊娠 

IE 予防 

3. JCS 成人先天性心疾患診療ガイドライン 

 過粘稠症候群 

 出血傾向 

 腎障害・尿酸代謝異常 

 中枢神経異常 

 ビリルビン代謝異常（胆嚢結石、胆嚢炎） 

 末梢血管拡張、増生 

 冠動脈異常、心筋障害 

 四肢の異常 

 運動に対する心肺の特異的異常 

 飛行機旅行 
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記載されている内容はガイドラインにより多少異なるが、どのガイドラインでも赤血球増多症、過粘稠症候群

への対応に重点が置かれている。 

以下に CCHD で認められる問題点とその管理についてガイドライン記載事項と併せて記載する 

 

① 赤血球増多、過粘稠症候群・鉄欠乏 

チアノーゼの成因には差異はあるものの、CCHD に認められるこれらの全身合併症の多くは低酸素血症により

生じる二次的な赤血球増多が根源となり生じる。赤血球増多により血液粘稠度が上昇すると過粘稠度症候群の

諸症状（表 2）を呈するようになる。 

表 2. 過粘稠度症候群の症状 

1. 出血症状 

鼻出血、口腔粘膜出血、消化管出血、紫斑 

2. 眼症状 

網膜出血、視力障害、光覚低下 

3. 神経症状 

頭痛、めまい、複視、歩行失調、痙攣、知覚過敏、易刺激性 

4. その他 

筋肉痛、筋力低下、腹痛、胸痛、味覚異常 

CCHD で生じる血液・血管の変化を図 2 に示す。 

 

図 2. CCHD により生じる血液・血管異常の病態 文献 7)から引用。 

腎動脈血の酸素分圧が低下すると腎臓がこれを感知し、エリスロポエチンが放出されヘモグロビン（Hb）濃

度が組織の酸素需要を満たすレベルまで赤血球新生が促される。組織の酸素需要が満たされるレベルに到達す

るとエリスロポエチンの産生は促進されず血中のエリスロポエチン値は正常範囲となる。 

血液粘稠度は概ねヘマトクリット（Ht）値と相関を示すので赤血球増多を伴う CCHD 患者の血液粘稠度は高

くなる。これに伴い流血により生じる血管壁のずり応力（Shear stress）も増加する。血液粘稠度やずり応力

は血流速度と血管径により変化する。微小血管内では Fahraeous 効果により赤血球の流速に比べ血漿の流速

が相対的に遅くなるため Ht は低下する。この現象は内径 300μm 以下の微小血管領域で明らかとなる。これ

に伴い微小血管内の血液粘稠度は低下する。しかし血管径が 20μm 以下となると血管内を赤血球が占める比
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率が高まり Ht は再び増加する。血管径が８μm 以下となると赤血球の変形が最大となる。 

血管径約 2.7μm 以下となると粘稠度は Ht よりも赤血球の変形能に依存することになる。 

成人 CCHD 患者では消化管出血、繰り返す鼻出血、月経過多、瀉血などにより相対的な鉄欠乏貧血に陥りや

すい。鉄欠乏により赤血球容積（MCV）低下すると小球性となり血液変形能が低下することが知られている。

このことは血液粘稠度の上昇につながる。（この点については異論もあり未だ議論が続いている。）チアノーゼ

性心疾患の小児において僅かな平均赤血球容積（MCV）の減少により変形能は大きく減じ、赤血球凝集が生

じ易くなるため血液粘稠度は上昇すると報告８)がある一方、赤血球 MCV と血液粘稠度の間に関連性を見出せ

ないとする論文も存在する 9−10)。Brogerg らは鉄欠乏の有無で 39 名の CCHD 患者を二群に分けて検討し、二

群間に血液粘稠度に差は認められず、Ht 値が血液粘稠度と関連する唯一の因子となっていたと報告している

10)。同研究では興味深いことに血液粘稠度が高いと思われる Hb, Ht 高値例の運動能が良好であったと報告し

ている。鉄欠乏と血液粘稠度との因果関係については未だ議論があるものの健常児を対象とした研究でも鉄欠

乏が脳血管イベント発症のリスクを増大させるとの報告があり、CCHD 患者においては鉄欠乏を防ぐように管

理をするべきであるという点についてはコンセンサスが得られている。 

★ 管理方法 

 ACC/AHA ガイドライン 

 瀉血の適応は Hb20g/dl 以上、Ht65%以上で脱水や貧血がなく過粘稠症候群に起因する頭痛、 

疲労などの症状が認められる場合である。 

 定期的に繰り返す瀉血は鉄欠乏、酸素運搬能低下、脳血管イベント発生につながるため推奨されな

い。 

 ECS ガイドライン 

 瀉血は脱水や鉄欠乏がなく中等度以上の過粘稠度症候群の症状を有する赤血球増多症（Ht65%以上）

の患者にのみ行われるべきである。 

 日本循環器学会ガイドライン 

 まず脱水と鉄欠乏貧血の有無を判定し、これらがあれば補正を行う。瀉血の適応は脱水と鉄欠乏貧

血を改善しても明らかな過粘稠度症候群があり、Ht 値が 65%以上の場合とする。術中出血を軽減す

るため、術前に Ht65%以下を目標に瀉血を行う場合があり、凍結血漿で凝固因子を補充する。 

Ht 値のみに基づく頻回の瀉血は鉄欠乏をきたし血液粘稠度をさらに上昇させるため避ける。 

★ 瀉血 (図 3,4) 

瀉血は①過粘稠度症候群の症状が顕著であるとき、②抜歯や手術前に赤血球増多症を是正する必要があるとき

に行われる。たとえ Ht が 65%以上の高値であっても過粘稠度症候群に起因する症状がない場合には瀉血を行

わない。また脱水の有無を慎重に検討することも大切で脱水の補正で症状が軽快する場合は瀉血を行う必要は

ない。瀉血中は血圧を反復して測定し、瀉血と同量の生理食塩水もしくは新鮮凍結血漿を補充して行う。Ht

値 65%を目標として一回の瀉血は 400ml 程度に留める。赤血球増多が高度で複数回の瀉血が必要となる場合

は 24 時間以上の間隔をあけて再び同量の瀉血を行う。瀉血を頻回に行うことで鉄欠乏が惹起されることがあ

る。この場合鉄剤を投与するが鉄剤の投与で再び赤血球増多が促進し瀉血が必要となるという悪循環に陥るこ

とがある。 

抜歯や術前に瀉血を行うことで一時的ではあるが血小板数や凝固能に改善が認められるため術前の処置とし
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ても重要である。瀉血を行った場合は患者の状態の確認を頻回に行う。瀉血後から日が浅い時期の評価は血液

検査より全身状態と症状の確認が重要である。成人 CCHD における脳血管イベント発生と Ht 値の関連は明ら

かにされておらず脳血管イベントの予防目的での瀉血は不要である。また瀉血により鉄欠乏が惹起され赤血球

の小球化、変形能低下が生じることもある。CCHD においては鉄欠乏自体が脳血管イベントのリスクとなるた

め瀉血自体が脳血管イベントのリスクを高めることになりかねない。よって安易な瀉血は慎まねばならない。 

表 3. 文献 11)から引用 

症候 治療 

過粘稠症候群の症状なし 経過観察 

過粘稠症候群の症状あり  

 Ht>65% かつ脱水なし 瀉血を考慮 

 Ht 60〜65%かつ鉄欠乏なし 瀉血を考慮 

 Ht<65% 鉄欠乏あり 鉄剤の投与 

★ 鉄欠乏の補正 

Ht値に著しい上昇が認められないにも関わらず、過粘稠度症候群の症状が認められる場合は鉄欠乏を考える。

鉄欠乏では赤血球の変形能低下に加え血液粘稠度が増加する（前述のとおり異論もあり）。貧血は Hb 値のみ

でなく、MCV や MCHC、血清フェリチン値、トランスフェリチン飽和度などを参考に評価する。 

鉄剤に反応し Ht 値が急に上昇すると過粘稠症候群の症状が顕著となることがあるため、鉄剤は 100mg 程度の

少量から開始し症状や血液データを見ながら漸増する。 

 

図 3. CCHD による赤血球増多症、鉄欠乏の評価と管理 文献 12)から引用改変 

② 出血傾向（血小板動態・凝固異常） 

赤血球増多を伴う CCHD では血小板減少を呈すことが多い。血小板減少の程度は Ht 値との間で負の相関をし

めす。この原因は血小板消費増大と赤血球増多により、ずり応力が増大し慢性的な血小板活性化が生じること

に伴う血小板寿命の短縮にあると推定されている 13)。また血小板はずり応力に増大により常に活性化された状

態となっており、止血機構が働かなくてもずり応力により血小板からα顆粒を放出されており、流血中の血小
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板の凝集能は低下している。よって CCHD の血小板は量的、機能的異常を有していることになる。凝固因子

に注目すると赤血球増多に伴い過粘稠度が上昇すると組織灌流障害が生じる。微小循環障害によりフィブリン

や血小板血栓が生じやすく、これに伴い凝固系因子や血小板が消費され、プロトロンビン時間、部分トロポニ

ン時間は延長し出血傾向を示すようになる 14)。線溶系も亢進し DIC に類似する病態を呈す。von Willebrand

因子は血管内皮細胞や骨髄巨核球で産生され重合することで一次止血に関与するが CCHD では産生が低下し

von Willbrand 病類似の病態を示すようになる 15)。 

★ 管理方法 

 ACC ガイドライン 

 抗凝固剤、抗血小板剤の使用については議論がある。使用は慎重にモニタリングを行いながら使用

する。 

 ECD ガイドライン 

 CCHD 患者の血栓イベント予防のための抗凝固剤・アスピリンの使用を支持するデータは得られて

いない。出血のリスクが増大するとのデータはある。 

 心房細動合併例では抗凝固剤の適応となる。INR2−2.5 を目標に管理する。 

 血胸が胸部 X 線で疑われる場合は胸部 CT を施行する。気管支鏡から有用な情報が得られることは

稀である。アスピリン、NSAID、抗凝固剤は中止する。脱水、貧血を補正し、安静にする。繰り返

す場合は気管支度動脈の塞栓術を考慮する。 

 日本循環器学会ガイドライン 

 中等度以上の肺出血が疑われる場合は原則入院安静とする。胸部 X 線や必要であれば CT スキャン

で出血の程度、部位、肺血栓の有無の確認が必要である。出血が多い場合は血液製剤やビタミン K

製剤の投与を行う。内因性の von Willbrand 因子誘導剤であるデスモプレッシンが有効な場合もあ

る。責任血管のコイル閉鎖術が有効な場合もあるが、明らかな責任血管が不明である場合も多い。

出血急性期に施行する場合には、出血を助長することがあり、慎重な検討が必要である。気管支鏡

検査は出血を助長する可能性があり、出血部位の同定に有用でない場合が多く一般的に勧められな

い。 

★ 抗凝固療法 

どのガイドラインでも血栓イベント予防のための抗凝固剤投与は推奨されておらず、抗凝固療法を行うことで

生じる有害事象のリスクが強調されている。予防的な抗凝固療法は行われないが、深部静脈血栓症や右左短絡

が原因と思われる脳血管障害や肺塞栓症の既往がある例では抗凝固療法が行われる。また Fontan 術後患者で

は微小肺塞栓の予防のためチアノーゼの有無にかかわらず抗凝固療法が行われることがある。実際には血栓イ

ベントの予防を目的とした抗凝固剤の使用に悩むのではなく、すでに抗凝固剤・抗血小板剤が投与されている

CCHD 患者に出血傾向が顕著になったときの対応に悩まされることが多い。効果は一時的であるが瀉血や新鮮

凍結血漿投与のよる凝固因子補充は止血に役立つ。 

 

③ 腎障害 

CCHD では蛋白尿、血尿などの尿異常や腎機能低下が認められる例が存在しチアノーゼ性腎症と称される。以

前は CCHD 患者に高頻度に認められると考えられていたが、最近の全国調査では CCHD での発症頻度は 1.6%
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と報告されており頻度は低い 16）。慢性的な低酸素血症、赤血球増多による過粘稠による糸球体内圧の上昇、低

酸素によるエリスロポエチン分泌などが病態に関与している（図 4）。エリスロポエチンは糸球体内皮細胞増殖

を促進し、内皮細胞からのエンドセリン−1 分泌を刺激すると報告されている 18)。ET−1 はメサンギウム細胞に

作用しファイブロネクチンや Type IV コラーゲンの mRNA の発言を増強する。病理学的には糸球体毛細血管

管腔の拡張とうっ血を伴う糸球体腫大を特徴とし、尿細管・間質病変は乏しいことを特徴とする。チアノーゼ

の程度が腎機能障害の程度に比例する。加齢とともに糸球体病変の程度は強くなるとする報告もある。 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

図 4. チアノーゼ性腎症の進展機序 文献 17）から引用 

★ 管理方針 

 ACC/AHA ガイドライン 

 造影剤の使用で乏尿や尿毒症が生じることがあるため造影剤を使用する手技の前に十分な補液を行

う。 

 ACE 阻害剤、利尿剤、NSAID、アミノグリコシド系抗生物質などの腎機能に影響を与える薬剤を使

用する際は腎機能をモニタリングしながら慎重に使用する。 

 カテーテル検査を行う前には GFR や脱水の有無を評価する。 

 ECS ガイドライン 

 特に記載なし 

 日本循環器学会のガイドライン 

 ACE 阻害剤が有効との報告があるが、末梢血管拡張に伴う右左短絡が増加しチアノーゼの増強や赤

血球増多を助長する可能性がある。定期的な血液尿検査が必要である。GFR が著しく低下して例で

は造影剤や薬剤投与（特に抗生剤や ACE 阻害剤など）には注意が必要である。 

★ チアノーゼ性腎症の管理 

病態には赤血球増多に伴う過粘稠が関与しているため頻回の瀉血の有効性や ACE 阻害剤の効果を示した報告

がある 19,20)。しかしとも CCHD では功罪併せ持つ治療であるため慎重に適応を検討しなければならない。具

体的な治療介入の目安に関して言及している報告は少なく、各施設で試行錯誤が続いているのが現状であろう。 

 

④ 尿酸代謝異常 

CCHD では高頻度に高尿酸血症を認める。その頻度は年齢とともに増加する 21)。しかし特発性高尿酸血症や

他の二次性高尿酸血症と比較すると関節炎や結石症を認めることは少ない。増多した赤血球の破壊による核酸
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産生の増加と腎機能障害に起因する尿酸再吸収の増加、さらに組織虚血による拡散のプリン体の破壊が原因と

考えられる。Eisenmenger 症候群では血清尿酸値は心機能や生命予後の予測となる 22,23)。 

★ 管理方針 

 ACC/AHA ガイドライン 

記載なし 

 ECS ガイドライン 

急性の痛風関節炎が認められた場合は腎不全や出血に注意してコルヒチン、プロベネシド、NSAID

を使用し治療する。尿酸排泄薬（プロベネシド）や尿酸生成抑制薬（アロプリノール）を繰り返し

使用することは避ける。 

 日本循環器学会のガイドライン 

痛風発作時の治療法は一般的な痛風性関節炎と同様であり、コルヒチンやアロプリノールが有効で

ある。無症状の高尿酸血症に対して治療は行わないが、痛風発作既往例では尿酸産生抑制薬、排泄

促進剤の投与や食事の指導と尿のアルカリ化を図ることも行われる。 

★ 高尿酸血症の管理 

高尿酸血症であっても無症状である場合は治療を要さない。痛風発作時の治療は一般的な痛風性関節炎に準じ

る。CCHD のデータはないが高尿酸血症を合併した肺高血圧患者に対するエンドセリン拮抗剤の効果が報告さ

れている 24)。進歩が著しい肺高血圧治療剤が CCHD 患者の高尿酸血症においてどの程度の効果を有するのか

報告が待たれる。 

 

⑤ 中枢神経異常 

CCHD では脳梗塞、脳出血、脳膿瘍などの中枢神経異常が生じることがある。CCHD に限らず鉄欠乏が脳血

管イベントのリスクとなるとの報告がある 25)。 

★ 管理方針 

 ACC/AHA ガイドライン 

脳膿瘍や心房頻拍やペースメーカーリードによる血栓は新たな症状の発現につながる。頭痛、発熱、

新たな神経症状が認められた場合は中枢神経合併症を疑う。 

 ECS ガイドライン 

中枢神経合併症は奇異性塞栓、血液流体的な要因、内皮障害に加え一般的な動脈硬化のリスク因子

から生じる。二次的な赤血球増多は中枢神経合併症のリスクとはならない。不適切な瀉血により生

じた鉄欠乏による小球性貧血が脳血管イベント発症の予測因子となる。 

 日本循環器学会ガイドライン 

本来出血傾向が強く、肺出血が致命傷となることがあるため、脳血栓予防のために抗血小板剤、抗

凝固薬投与は、できるだけ慎重になるべきである。しかし、脳血栓・塞栓を含む全身血栓既往例や、

心房細動、妊娠後期、Fontan 術後等の凝固能亢進状態では、抗血小板薬や抗凝固薬投与が検討され

る。 
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⑥ ビリルビン代謝異常 

赤血球増多によりビリルビンの過剰産生が生じるため高ビリルビン血症をきたす。CCHD ではビリルビンカル

シウム結石が生じやすく胆石症の発生につながる。胆嚢炎の併発も少なくない。 

Shiina らは 114 名の成人先天性心疾患患者を対象として胆石症、無症候性胆石の発症リスクを解析し、胆石は

CCHD 患者に有意に多いことを報告している 26)。興味深いことにもともとチアノーゼ性心疾患に対し手術が

施行されチアノーゼが残存していない患者においても胆石の発症が多い。従来から言われている胆石の発症機

序とは異なる機序の存在が示唆される。 

★ 管理方針 

 ACC/AHA ガイドライン 

無症候性の胆石症に対する治療介入は勧められない。 

 ECS ガイドライン 

特に記載なし。 

 日本循環器学会ガイドライン 

修復術によりチアノーゼや赤血球増多が解消した術後長期遠隔期でも、胆石保有率は高く、急性胆

嚢炎を認めることがある。時にグラム陰性菌による菌血症を伴うことがあり、心内膜炎の合併にも

注意が必要である。症状がない限り、手術は控えるのが望ましい。 

★ ビリルビン代謝異常の管理 

管理、特に胆石の予防となる管理法について言及している報告はない。 

 

⑦ 末梢血管拡張・増生（内皮障害） 

血流量が増加することで血管が拡張する血流依存性血管拡張反応（FMD）は広く認知されている。この反応

にはずり応力による血管内皮からの NO 放出が関与する。ずり応力の発生には血液粘稠度が大きく寄与するた

め CCHD では末梢血管拡張が生じやすい。ずり応力により血管拡張が生じ、組織灌流血流が増加するが CCHD

の赤血球増多症のように血管にずり応力が慢性的に掛かり続けた場合は血管リモデリング、血管径の拡大など

が生じ、通常の反応とは異なってくる。またヘモグロビン自体が NO のスカベンジャーの作用を有するため、

更に慢性的な低酸素血症が血管内皮障害を引き起こすという報告もあり、CCHD でのずり応力に対する血管反

応は一筋縄ではいかなくなる。高度の赤血球増多を伴う CCHD 患者で瀉血を行ったところ末梢血管抵抗は低

下し、心拍出量、一回心拍出量がともに増加との報告もある 27-28)。高度の赤血球増多を伴う CCHD では Hb

が NO スカベンジャーとして作用し血管収縮が生じる場合すらある。 

★ 管理方針 

 ACC/AHA ガイドライン 

記載なし 

 ECS ガイドライン 

記載なし 

 日本循環器学会ガイドライン 

元来の血液凝固異常や末梢血管拡張や増生のため手術に大量出血を伴うことがあり注意を要する。 
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⑧ 冠動脈・心筋障害 

冠動脈造影を行うと CCHD 患者の約 80%に冠動脈拡張・蛇行が認められ、15%程度の患者で高度の拡張・蛇

行が認められる 29-30)。末梢血管と同様に、赤血球増多に伴うずり応力の増大、eNOS を介した NO 産生の増大、

プロスタグランジン分泌の増加が関与していると思われる。しかしこれらの機序のみでは説明が困難なほど拡

張した冠動脈に遭遇する場合もある。剖検例の報告では中膜平滑筋の消失、膠原繊維増加、弾性繊維断裂、内

膜繊維組織の増生を認める 29)。冠動脈の末梢血管も拡張しており基礎心筋還流量の増加に寄与している。通常

加齢に伴い生じる動脈硬化病変の合併は少ない。CCHD における血管拡張は適応反応であるが過剰な拡張は血

管破裂をきたす場合があるため慎重にフォローする必要がある。 

★ 管理方針 

 ACC/AHA ガイドライン 

記載なし 

 ECS ガイドライン 

記載なし 

 日本循環器学会ガイドライン 

元来の血液凝固異常や末梢血管拡張や増生のため手術に大量出血を伴うことがあり注意を要する。 

 

⑨ 四肢の異常・側弯症 

CCHD では肥厚性骨関節症(HOA)やばち状指が生じる。HOA は持続的な疼痛を伴うため患者の QOL は著し

く害される。発生頻度について言及している報告は少ない。 

HOA では管状骨における骨膜増殖を特徴とし、通常ばち状指を伴う。血小板・血管内皮の活性化に伴い血管

増生が生じることも HOA の特徴である。剖検例の報告では血小板凝集塊が手指の毛細血管に認められており、

通常肺血管床を通過しない血小板凝集塊が動脈血に流入することが原因となっていることを裏付けている。末

梢で捕らえられた血小板から血小板由来増殖因子が放出されることで上記の変化が生じる。また通常肺血管床

で不活化される成長因子が不活化されることなく動脈に流入することも関与している。CCHD を対象とした研

究ではないが HOA 患者の血症で血管内皮細胞増殖因子（VGEF）が高値をとるとの報告が出ている 31)。 

★ 管理方針 

 ACC/AHA ガイドライン 

CCHD では高率に側弯症を伴い、その程度によっては呼吸機能に影響を及ぼすようになるため外科

的治療介入を要することがある。術前の患者評価は ACHD に精通した循環器医、麻酔科医が患者の

リスク評価をする。 

 ECS ガイドライン 

整形外科的合併症として痛風関節痛、肥厚性骨関節症、側弯症があげられる。（管理についての記載

はなし。） 

 日本循環器学会ガイドライン 

ばち状指、肥厚性骨関節炎などが合併する。爪周囲組織の増生や骨膜肥厚などの増殖性変化は、腎

臓での細胞増生と同様に巨各級、血小板組織増生因子と関連する。（管理については記載なし。） 
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10. 感染性心内膜炎の治療管理と予防 

  村上 智明 （千葉県こども病院 循環器科） 

 

 

成人先天性心疾患における感染性心内膜炎に関するガイドラインとしては日本循環器学会の 

1. 感染性心内膜炎の予防と治療に関するガイドライン 

2. 成人先天性心疾患診療ガイドライン 

3. 先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン 

などが参考となる。 

 

本セッションでは上記ガイドラインに基づいて成人先天性心疾患における感染性心内膜炎の 

予防、管理について概説する。 

 

また 2007 年の AHA ガイドラインの変更以降、世界的には感染性心内膜炎の予防のための抗生

剤投与は中止あるいは対象をより限定するようになっている。そのなかで日本は全国調査に基づ

いて予防を継続している。近年抗生剤の予防投与を限定・中止してからの各国のデータが次々と

報告されておりそれも紹介したい。 
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11. ACHD の妊娠分娩の管理 

  篠原 徳子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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12. ACHD の不整脈治療 

  庄田 守男 （東京女子医科大学 循環器内科） 

 

 

【はじめに】 

ガイドラインは様々なエビデンスを元にして作成される。多くの場合はエビデンスレベル

の高い研究成果の最大公約数的な結論を分析し、有識者の経験が加味される。従って、エビ

デンスがさらに蓄積され、有識者の経験値が増すことによりガイドラインは改訂されてゆ

く。ところが、成人先天性心疾患は各疾患の症例数が少なく、また個々の症例のバラツキが

大きい。例えば、洞不全症候群といっても多脾症、心房スイッチ術後など様々な原因があり、

ペースメーカー治療をしようとしても経静脈的リード留置が出来る患者も出来ない患者も

いる。この現実がエビデンスレベルの高い臨床研究を行うことの妨げになり、これまではガ

イドラインを構築するためのエビデンスを集約することが出来なかった。このような厳しい

状況下においても、先人達が報告した症例報告や臨床研究の成果が蓄積され、大変な努力の

末に昨年（2014 年）、「PACES/HRS Expert Consensus Statement on the Recognition and 

Management of Arrhythmias in Adult Congenital Heart Disease」が出版された。今回の

セミナーでは、可能な限り私見を交えないで、この待望のガイドラインを元に不整脈治療の

概略を説明する。 
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13. 高度三尖弁閉鎖不全を来した修正大血管転位症の１例 

岡嶋 良知１） 川副 泰隆１） 立野 滋１） 武智 史恵１） 

松尾 浩三２） 椛沢 政司２） 

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

 

【症例】  ６０歳 女性 

【主訴】 労作時息切れ 浮腫 

【既往歴】 特になし 

【現病歴】 特に健康上の問題は指摘されずに過ごしていた。 

５８歳で初めて心拡大を指摘されたが、精査を受けず。当院受診の９か月前に肺炎にて 

自宅近くの A 病院に入院し治療を受けた後、B 病院循環器科を紹介された。 

修正大血管転位症で三尖弁閉鎖不全と診断。利尿剤を開始するも一ヶ月後に労作時息切れが 

出現し、次第に歩行も困難となった。さらに利尿剤を増量しても症状の改善無く、 

四肢末梢に浮腫も出現した。心不全コントロールのため B 病院入院となった。 

心エコーにて高度の三尖弁閉鎖不全および肺高血圧を合併していた。 

内科治療は限界と判断され、入院２か月後に治療目的に当院転院となった。 

【前医処方】  

アルダクトン A ２５ｍｇ 分１ ラシックス４０ｍｇ分１，ルプラック４ｍｇ分１  

サムスカ１５ｍｇ分１就寝前に加え、ラシックス１００mg＋生食４０ｍｌ＋マニトール 

持続点滴を実施していた。 

【入院時検査データ】 

WBC 6320 RBC 513 Hb 14.0 Ht 44.2 Plt 11.5  

TP 6.7 Alb 3.2 T-Bil 5.0 D-Bil 2.9 AST 40 ALT 25 LD 438 CK 126  

BUN 90 Cre 1.48 eGFR 28.8 Na 129 K 4.7 Cl 95 BNP 1656.9 

【前医心エコー】  

RV-LA ΔPG 86mmHg LV-RAΔPG81mmHg  

RVEF(RVDd RVDs にて計算) 58% severe TR 

【入院時レントゲン】 
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14. ファロー四徴症術後 30 年の成人期に肺高血圧と重症心不全を呈した一例 

小板橋 俊美 1)、猪又孝元 1)、大内 武 1)、成毛 崇 1)、木村純人 2)、宮地 鑑 3)、 

石井正浩 2)、阿古潤哉 1) 

北里大学循環器内科学 1)、小児科 2)、心臓血管外科 3) 

 

【症例】40 歳、女性 

【診断】 

＃慢性心不全（NYHA 機能分類 IIm～III、両心不全） 

＃肺高血圧（主肺動脈 76/9 (36)mmHg, PAR 402 dynes・sec/cm5） 

＃ファロー四徴症術後遺残・続発症 

 (1980 年心内修復手術→5 ヶ月後に残存 VSD シャント閉鎖術) 

・重症肺動脈弁逆流（PR) 

・重症三尖弁逆流（TR) 

・右心拡大 

・心室中隔欠損（VSD)軽度の残存シャント 

＃左肺動脈低形成 

＃慢性心房細動（2007 年～） 

＃側弯 

＃高度拘束性換気障害 

 

＜主訴＞労作時呼吸困難(NYHA 機能分類Ⅲ) 

＜現病歴＞7歳時（1980 年）にファロー四徴症に対し、心内修復術を施行した。術後に肺高血圧

と VSD の残存シャントが認められ、5ヶ月後に VSD 閉鎖術を施行した。当院心臓血管外科には、1

～2 年に 1回の定期受診をしており、2003 年に心房粗動、2007 年には心房細動を認めたが、内服

薬なく NYHA 機能分類Ⅰで経過していた。2008 年頃から軽度の労作時の息切れが出現していたが

内服はしていなかった。2013 年 1 月にインフルエンザ感染を契機に心不全が増悪し、NYHA 機能

分類Ⅳの重症心不全の診断で他院に入院となった。以後、心不全治療薬が開始されたが、NYHA

機能分類Ⅲで経過し、残存シャント、三尖弁逆流（TR）、肺動脈弁逆流(PR)、肺高血圧を認める

ことから、精査加療のために 2014 年 1 月 10 日に当院心臓血管外科に入院、内科的管理が必要と

判断し、1月 16 日に循環器内科に転科となった。 

＜転科時処方＞ 

Furosemide(ラシックス)20mg、Azosemide（ダイアート）30 ㎎、Beraprost(ドルナー)60μg、

Dabigatran(プラザキサ) 220mg、Isosorbide dinitrate(ニトロール)15 ㎎ 

＜転科時現症＞ 

身長 148 ㎝、体重 43.6 ㎏、体温 36.5 ℃、脈拍 72 /分 不整、血圧 100/64 ㎜ Hg、 

SpO2 86%、意識：清明、頚部：耳介まで認める頚静脈怒張、心聴診：広範囲に収縮期雑音 

Levine3/6、拡張期雑音 Levine2/6、肺野：左肺では呼吸音弱、両肺野で coarse crackle (+) 、
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腹部：肝臓 3横指触知、腹部膨隆、四肢：下腿浮腫軽度、冷感 (-)  

＜検査所見＞ 

動脈血ガス分析(room air) ：PH 7.426、PCO２43.5 Torr、PO２59.8 Torr、HCO３- 28.0 mmol/L、

BE- 3.2mmol/L、SO2 89.1%   

尿検査：尿蛋白(-)尿糖 (-)尿潜血 (-)ウロビリノーゲン(±)ビリルビン (-) 

血算・凝固系：WBC 4300 /ml、Hb 9.4 g/dl、Ht 31.6%、Plt 19.7×10４/ ml、PT-INR 1.28、 

D-D 0.44 μg/ml 

生化学：T.P. 7.0g/dl、Alb 4.2 g/dl、T.Bil 1.0 mg/dl、D.Bil 0.5 mg/ml、GOT 27 IU/l、GPT 

21 IU/l、ALP 419 IU/l、γ-GTP 98 IU/l、LDH 256 IU/l、CPK 58 IU/l、UA 3.7 mg/dl、ChE 207 

IU/l、T.cho 142 mg/dl、LDL-Cho 61 mg/dl、TG 38 mg/dl BUN 21.7 mg/dl、Cr 0.41 mg/dl、Na 

140 mEq/l、K 4.0 mEq/l、Glu 121mg/dl、HbA1c 6.9 %  

内分泌・免疫：BNP 155 pg/ml、CRP 0.04 mg/dl、ANA <40 

＜入院時心電図＞心拍数 76 bpm、心房細動、完全右脚ブロック、右室肥大 

＜入院時胸部Ｘ線＞ 

＜心臓超音波検査＞当日供覧 

＜心臓カテーテル検査＞ 

CAG:有意狭窄なし 

圧測定(mmHg)：上大静脈(24)、下大静脈(19)、右房 (23)、右室 68/ EDP 14、主肺動脈 76/9 (36)、

右肺動脈 79/17 (35)、肺動脈楔入圧 (23)、左室 135/ EDP 26、大動脈 129/78 (100) 

<Fick 法>  

CO 2.19 L/min、CI 1.63 L/min/m2、PAR 402 dynes・sec/cm5 、PARI 540 dynes・sec/cm5・m2   

 

 

＜問題点＞ 

✔肺高血圧の原因と介入ポイントは？ 

✔両心不全の原因と介入ポイントは？ 

✔内科的治療強化の余地があるか？ 

✔PR、TR、残存シャントに対して、外科的介入をすべきか？ 

  →リバースリモデリングの有無、右心機能、手術リスク・・・ 

✔他の介入ポイントは？ 
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15. 成人先天性心疾患合併妊娠は、どこでどう管理するか？ 

  兵藤 博信 （東京都立墨東病院 産婦人科） 

 

成人先天性心疾患は着実に増えており、当然、そういった女性の妊娠出産もまた増えてきている。専

門施設も増えてきているとはいえ、成人先天性心疾患女性の妊娠分娩を十分受入れるには、数も分布

も到底間に合っていない。従来、「合併症妊娠」として総合病院や周産期センターで管理されてきたもの

であるが、これらは、個別にまちまちに対応されてきた。「成人先天性心疾患」という概念が確立するにつ

れ、それぞれの疾患・病態のリスクについての理解や、さらにその特徴を踏まえた、妊娠前の評価、妊

娠・産褥期の管理、薬物療法など、いろいろな知見が集積され、より良い対応が出来つつある。 

一口に先天性心疾患といっても多種多様の疾患があり、さらに一つ一つの疾患についても、重症度

に大きなばらつきがある。さらに、妊娠による循環・呼吸・血液・内分泌・自律神経などの変化が、病態を

修飾する。リスク評価は、単に疾患名による分類でなく、一例一例の状態の評価が重要である。症例のリ

スク評価として、NYHA 分類は広く用いられている。NYHA 分類Ⅰ度は、数的に大半を占めるが、妊娠・

分娩のリスクは低く、必ずしも専門的施設でなくとも管理可能と考えられる。一方、NYHA 分類Ⅱ度以上

では、妊娠・分娩時のリスクが高いことがあり、専門的な施設での管理が推奨される。心疾患合併妊娠に

対するリスク評価には、その他にも、WHO の分類や、ZAHARA・CARPREG などのスコアリングが挙げら

れる。 

妊娠を管理する施設の要件については、日本循環器学会のガイドラインなどが参考となる。産科・循

環器科だけでなく、心臓血管外科・麻酔科・新生児科、集中治療科、臨床工学技士、放射線科、さらに

は遺伝カウンセラーなど、マルチディシプリナリー・チームによる医療体制が重要であり、また手術室・分

娩室・ICU・心血管造影室や、モニタリング・麻酔装置・人工心肺装置や循環補助装置、さらには児のた

めの NICU などが備わっていることが望まれる。成人先天性心疾患の専門施設ではなくとも、母体救命

対応の総合周産期センターなどは、設備や人的には満たされることが考えられるので、このような施設が、

専門施設を補完する役割を果たすことができる。そのためには、専門施設からの助言や、前後でのフォ

ローアップはやはり欠かせないものと考えられる。 

成人先天性心疾患女性が安心した妊娠出産を行うためには、一般施設と専門施設との連携、循環器

科・産科と他科との連携を整えることが重要であり、理想的には、妊娠前からのカウンセリングや、適切な

避妊法を含めた計画的な妊娠出産が望ましい。また、妊娠により女性は一定期間「通院する」ため、妊

娠は、成人先天性心疾患の長期フォローアップ体制を整えるいい機会でもある。 
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16. 抗血栓･抗凝固 

  大内 秀雄 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 
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17. 不整脈 

  竹内 大二 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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18. Fontan 術後症候群における肝合併症 

  藤澤 知雄 （済生会横浜市東部病院 小児肝臓消化器科顧問） 

 

Fontan 術後の遠隔期に Fontan 循環に起因する肝合併症が報告されている。肝線維化、肝硬変、肝腫瘍などで

ある。Fontan 術後症候群における肝合併症の発症メカニズム、診療指針などを概説する。 
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19. Fontan 循環の心不全 

  金子 正英 （国立成育医療研究センター 循環器科） 

 

Fontan 術後患者の管理では、解剖を十分に理解する必要がある。heterotaxy の有無、右室型

あるいは左室型の単心室か、またどのような Fontan か（Atrio-pulmonary connection, Lateral 

tunnel, extra cardiac total cavo-pulmonary connection(TCPC)）を把握しておかなければな

らない。Fontan 循環を管理するうえで、適切な心拍数の管理も必要となる。頻拍や徐脈は Fontan

循環の破綻につながる。成人期の Fontan 患者は、不整脈発生の頻度は多く、不整脈治療を行う

とともに適切な心拍数の維持も考えなければいけない。良好なFontan循環を維持するためには、

血栓形成の有無にも注意を払わなければいけない。必要に応じて、抗血小板療法や抗凝固療法を

検討する。Fontan 循環に特有な合併症として、肝障害や蛋白漏出性胃腸症、plastic bronchitis

などがあり、これらを念頭に置いた観察も重要である。 

Fontan 循環での心不全は、通常の心不全管理と同様な強心剤投与、利尿剤投与などが有効とな

る。加えて Fontan 循環では、肺循環を担う chamber が存在しないことによる慢性の右心不全状

態が潜在しており、肺循環の破綻が直接 output 減少につながりうる。そのため、肺血管抵抗を

意識した管理も必要である。また、Fontan 循環を維持するためには、ある程度の前負荷を必要と

するため、過度の前負荷軽減は避けなければいけない。 

以上を念頭に置き、どのような問題が Fontan 循環を悪化させているかを評価し、その病態に

合わせた管理を行っていくことが必要となる。 

Fontan 循環不全に至った場合には、APC-Fontan や LT-Fontan では、TCPC conversion を検討

するべきである。また、症例により Fontan take down や CRT、心臓移植も考慮される。 
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20. バイオマーカーでみる心不全 

  建部 俊介 （東北大学大学院医学系研究科循環器内科学） 

 

小児期治療の進歩により、多くの先天性心疾患患者が成人期に達している。こうした患者群の

一部には、解剖学的重症度の高い未修復例や遺残症、合併症、続発症を有する姑息・修復術後例

が存在し、心機能低下、不整脈、肺高血圧症等を合併する。更に加齢に伴い生活習慣病を基盤と

した動脈硬化性疾患も増加する。先天性心疾患に合併する慢性心不全はこれらストレスにより生

じる全ての心臓病の終末像であり、予後不良疾患として知られる。アメリカ心臓病学会の提唱す

るステージ分類では、慢性心不全を難治進行性の疾患として捉え、早期からのリスク介入を推奨

している。先天性心疾患患者は、器質的な構造異常を有することから、生来 Stage-B 以上に相当

し、よりハイリスク集団と考えられる。 

バイオマーカーは慢性心不全の病態生理、診断、重症度判定、予後予測に有用であることが報

告されている。特に心室拡張末期圧を反映する BNP（あるいは NT-proBNP）は日常診療で広く活

用されている。また近年、神経体液性因子（レニン・アンジオテンシン・アルドステロン系、交

感神経系）の活性化、炎症、酸化ストレスの惹起、多臓器連関といった慢性心不全に共通した病

態解明が進み、それらを反映する新規バイオマーカーが提唱されている。その一部は先天性心疾

患でも検討されている。 

本セミナーでは、これまでの心不全バイオマーカーのエビデンスと当科慢性心不全疫学研究の

知見から、その有用性を紹介したい。 
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21. 成人先天性心疾患と心エコー診断 

  椎名 由美 （聖路加国際病院 循環器内科） 
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22. 遺伝的不整脈疾患 

  住友 直方 （埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科） 

 

抄録 

遺伝性不整脈疾患には、QT 延長症候群（LQT）、カテコラミン誘発多形性心室頻拍（CPVT）、Brugada

症候群（BrS）、QT 短縮症候群（SQT）、進行性心臓伝導障害（PCCD）など多くの疾患が含まれる。

これらの遺伝性不整脈は、心室細動(VF)、心室頻拍、心停止などを起こし、突然死を引き起こす

ことが知られている。多くの原因遺伝子が発見され、これによる薬剤選択、デバイス植込みなど

が行なわれ、突然死の予防に寄与している。先天性心疾患にこれらの遺伝子異常を偶然合併する

ことがあるが、ある特定の遺伝子異常には高率に先天性心疾患を合併することが知られている。 

NKX2.5 は心房筋、刺激伝導系の発現に関与していることが報告されている。心房中隔欠損(ASD)

に房室伝導障害を合併した4家系にNKX2.5の異常が報告された。それ以来、Fallot四徴症(TOF)、

総動脈管症、両大血管右室起始症(DORV)、修正大血管転位(cTGA)、大動脈離断症(IAA)、左心低

形成症候群(HLHS)、左室心筋緻密化障害(LVNC)など PCCD を合併する、もしくは合併しない多く

の心疾患に NKX2.5 の遺伝子異常が報告されている。  

Holt-Oram 症候群は、上肢の低形成、橈骨や拇指の異常、2次孔型 ASD、筋性部心室中隔欠損(VSD)、

房室中隔欠損(AVSD)、大動脈縮窄症(CoA)など、心臓の中隔発生に関係する種々の先天性心疾患

を合併する症候群である。原因遺伝子は TBX5 とされ、種々の程度の房室伝導障害の合併が報告

されている。T-box サブファミリーの一つである TBX3 は尺骨-乳房症候群(Schinzel-Giedion 症

候群)の原因遺伝子として知られている。この症候群は、第 4、5 指の欠損など尺骨側の奇形に、

乳房の低形成を伴うが、TBX5 と TBX3 の異常を合併した例に、四肢奇形、先天性心疾患、進行性

の PCCD を合併した報告がされている。 

このように、心臓の発生と刺激伝導系の発生には密接な関連があり、今後の発展が期待される。 
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表 遺伝性不整脈と関連する心疾患 

gene protein channel Rhythm disorder Others 

SCN5A  Nav1.5  INa ↓ 

BrS, LQT3, PCCD,  
AVB, SSS,  
atrial standstill,  
familial AF 

DCM, SIDS 

SCN1B    INaß1 subunit PCCD, BrS 5   

SCN10A  Nav1.8  INaα subunit AVB, BrS   

Gja5 Cx40 Cx  
PCCD, AF,  
atrial standstill 

  

TRPM4  TRPM4 TRP↑→INa ↓ PCCD   

KCNK17  K2p17.1 IK TASK4 ↑ PCCD, VF   

NKX2-5  NKX2.5 
  

AVB 
ASD, TOF, Truncus, DORV, 
cTGA, IAA, HLHS2, LVNC 

TBX5  
    

PCCD 
Holt-Oram, ASD 2nd, 
VSD(IV), AVSD, CoA 

LMNA  

    

PCCD, ventricular 
arrhythmia, AF 

Emery-Dreifuss MD,  
limb-gardle MD 1B, Werner, 
Hutchinson-Gilford, 
Charcot-Marie-Tooth type2, 
lipodystrophy, DCM 

TRPM: transient receptor potential melastatin, NKX2-5; NK2 homeobox 5,  

TBX5; T-box 5,LMNA; lamin A/C 
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23. 肺高血圧 最新の治療戦略 

  八尾 厚史 （東京大学 循環器内科） 

 

成人先天性心疾患(ACHD)患者に合併する肺高血圧(PH)は、Nice 肺高血圧分類 1-5 群すべてに分布するが、近

年の肺動脈性肺高血圧(PAH)治療薬の進歩(図 1)1からシャント性 PAH に対する治療指針は大きな転機を迎えよ

うとしている。臨床的にはシャント性 PAH は、表 1に示されているような 4つのグループに分類され、エビデ

ンスやガイドライにより治療指針が提唱されている。しかしながら、この治療指針は長期予後を考慮した絶対

的なものではなく、本邦での実臨床の世界では、この基準を採用している専門施設は少ないように思われる。 

ガイドラインに記された CHD-PAH の各群の治療指針を表 1に示す。しかしながら、本邦での治療実情は欧米

の治療指針とは大きく異なる。すべてを網羅することはここでは難しいため、本講義では心房中隔欠損症(ASD)

に伴う PAH を例に、シャント開存の PAH 症例をどのように扱っていくかに関して、最新の治療戦略を紹介した

い。この抄録では、講義で述べられる以外のケースについても解説し、教科書的に使用していただければ幸い

である。 

グループ 1 のシャント修復術後(遺残・増悪)PAH は、組織学的、薬物治療反応性、血行動態的いずれの面で

も IPAH に近似される病態であり、IPAH の治療ガイドラインに従って薬物治療を行うが、結局はこのグループ

の成績がシャント未修復 PAH のシャントを閉鎖した後の成績となるための鍵となるので、IPAH の成績が極めて

重要なのである。まず、本邦での IPAH 治療の実情とその成績は欧米と大きく異なり、そこを理解して治療に

臨むことが重要である。我々は、WHO 機能分類 IV度の最重症例において早期からの経口 PAH 治療薬３剤を用い

た積極的併用量にて圧の正常化のみならず運動耐容能 100%を達成した IPAH 症例を報告し、初期からの多剤併

用療法の可能性を提示した 2。近年、本邦の松原らの報告から、WHO 機能分類 III 度以上の IPAH 患者に対する

エポプロステノール静注による積極的降圧の有効性、特に多剤併用の有効性が示された 3。続いて、フランス

のグループも WHO 機能分類 III 度以上の症例において、初期からエポプロステノール静注に経口薬２剤を併用

することで、血行動態上の著明な改善を示すに至った 4。また、松原らの別の報告でもこういった併用療法に

より WHO 機能分類 II-III 度の症例でも著明な血行動態の改善が得られることが報告されており 5、特に本邦で

は早期からの強力な併用療法が実践されている。こういった情報をもとに、筆者らの施設で用いている薬物導

入の方法を図 2に提示する。松原らの IPAH 治療成績 3から平均肺動脈圧(mPAP)42.5mmHg 以下の症例は 10年生

存率 100%であること、また 慢性血栓塞栓症性肺高血圧(CTEPH)患者から得られた情報において、右室機能が保

持される(右室駆出率 40％以上)後負荷の参考値として肺血管抵抗値(PVR) 7.5WOOD(600 dyne・sec/cm5)・平均

肺動脈圧(mPAP) 30-35 mmHg の基準値が得られたため(著者らの未発表データ)、この基準を IPAH 長期予後達成

のための経口薬物治療目標としたのである。 

図 3 に心房中隔欠損(ASD)シャント術後残存・増悪 PAH 症例の治療経過を示す。この症例では、酸素負荷に

より有意な PVR 低下と Qp/Qs（肺血流量/体血流量）上昇から、シャント閉鎖術を施行するに至った。シャント

閉鎖術後に一過性の PVR 増悪を来し、PAH 治療薬併用により運動耐容能および血行動態の著明な改善が見られ、

ほぼ上記基準範囲内（図 2参照）にコントロールされ、長期的に良好な臨床経過を辿っている。一方、薬物治

療を施行されていない症例では残存 PAH の増悪が見られることを我々は具体的に報告している 6。つまり、

ASD-PAHシャント閉鎖後の症例をPAH治療薬投与無しでの経過観察は危険だということである。図3の症例で、

初期から十分な投薬下でのシャント閉鎖であれば、より一層の効果が望めた可能性は十分考えられる。実際
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我々の報告でも、シャント修復直前・直後からの PAH 治療薬を投与された患者では、術後 PAH は術前よりも極

めて良好にコントロールされていた 6。こういった観点から、PAH 治療薬使用はできるだけ早期から強力に行う

ことが予後改善への道ではないかと考えられる。 

原疾患がさまざまである ACHD-PAH において、シャント閉鎖後の経過を推察する上で、果たしてすべて IPAH

と同様でいいのかどうかは、今後 CHD 各論的な検討も含めて求められる。我々の示した治療アルゴリズムは一

つの考え方を示したに過ぎず、今後のエビデンスの蓄積による検証を経た確立した治療指針の構築は必須であ

る。 

こういった背景をもとに、未修復シャント性 PAH のシャント閉鎖をどう考えるかを論いてみたい。シャント

閉鎖の基準として、表１のような基準がガイドライン上、提唱されている 7。しかしながら、この基準は 2 つ

の考察から作成されていることを念頭に置かねばならない。PAH 治療薬使用が確立していない時代におけるシ

ャント閉鎖後の残存・増悪 PAH に関するデータから、術前の PVR が 2.3 WOOD 未満であれば残存 PAH は解消さ

れる可能性が高いという考察と、未だ PAH 治療薬を用いた場合のシャント閉鎖基準に関する十分なエビデンス

が無いという考察から、この基準しか提示できなかったということである。一方で、PAH 治療薬を使用するな

らばこの基準を満たさない重症な症例でも閉鎖可能なことがあり、十分な予後も期待されうる可能性があるの

も事実で 8、近年そういった可能性を感じさせる症例報告 9 や小規模な臨床データ 6, 10も出現している。また、

ASD や動脈管開存(PDA)といった症例は、経皮的に閉鎖できる症例も増加しており、開胸・開心術という侵襲を

回避できるため、侵襲による不測の PAH 悪化を予防できるかもしれない。理論的には、術前の右心カテデータ

から閉鎖後の残存 PAH(PVR)の予測が立ち、その予測値が現代の PAH 治療薬でコントロールできうる範疇であれ

ば閉鎖可能であると推定できるのである。具体的には、図 2の目標値(PVR < 7.5 WOOD/ mPAP < 35 mmHg)の範

囲内に予測値がある場合は、シャント閉鎖後 10 年以上の長期的予後が期待できると考えられる。それをシャ

ント閉鎖の目安とするのが、筆者らの施設の治療指針である。ここで、外科手術による閉鎖においては、念の

ため小シャントを残し、術後の経過が順調であれば経皮的に閉鎖する段階的な閉鎖方法を推奨したい。図 3の

ような術直後悪化する症例に対する安全弁の役割と、シャント口を小さくし Qp を低下させることによる肺血

管の可逆性を慎重に確認できるというメリットがあるのである。こういった、エビデンスの確立していない先

進医療を施す場合には細心の注意が必要とされる。以上をまとめて、グループ 2患者を含むすべての ACHD-PAH

患者に対する治療指針アルゴリズム（筆者らの施設）を図 4に示す。一見重症例といえども、図 3のような症

例や PAH 治療薬に反応してシャント閉鎖可能になった報告 9もあり、ベースラインのデータのみでは閉鎖術の

可否の判定は困難である。したがって、シャント閉鎖の可能性を検討するという意味で、グループ 2すべての

症例でのPAH治療薬投与による肺血管反応性を確認するというステップがまず重要となるのである（図４参照）。 

最後に注意せねばならない点が大きく 2 つある。1 つは、合併している心血管病変による治療への影響であ

る。ASD を例にとるならば、肺動脈瘤の有無、とくに肺動脈弁逆流の合併や右室拡大による三尖弁逆流といっ

た弁膜症の合併は、右心機能改善効果に影響するのみならず、シャント閉鎖の際の経皮・外科的治療選択にも

関わる重要な要因であり、心エコーだけでなく心臓 MRI を用いた正確な評価が求められる。また、各 CHD にお

ける特有の要因も考慮する必要がある。ASD では、左室拡張不全によるシャント閉鎖術後の肺水腫発生の可能

性を考慮せねばならない。こういった点に関しては、治療（例えば ASD に対する穴付パッチ閉鎖）による反応

性の結果から、最終的なシャント口閉鎖の効果を演繹的に考察するのが有用と考えられ、治療効果を段階的に

評価できる段階的閉鎖術治療が安全を担保した治療法と思われる。もう 1つが、インフォームドコンセント取
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得である。エビデンスが無いことや個人個人のバリエーションや各 CHD 特有の問題点を考慮して、患者に対し

治療計画を正確に説明することが求められる。そして最終的にインフォームドコンセントを得ることがシャン

ト閉鎖を含めた ACHD-PAH の治療には必須である。 

小シャント合併 PAH に関する考え方に関しては、ガイドライ上 7ならびに PAH 治療薬を用いる前提としても

本群のシャント閉鎖に関しては、否定的なことが多い。この理論的背景としては、病態の本質が IPAH である

ため、シャント閉鎖の意義が低いのみならず、右心不全悪化を促しむしろ危険と考えられているからである。

確かに、PAH のコントロールが不十分で右心不全悪化により心拍出量が保てなくなる場合では、シャント口は

右左シャントにより左室への前負荷供給に寄与する。つまり、ASD を例にとると、著明な PAH で右心不全のた

め肺血流が保てないときにシャント口から左房・左室に血流を保つことで体循環が維持されるのである。しか

し、もし PAH や右心不全が十分コントロールできるのであれば、シャント口は小さいとはいえ左右優位のシャ

ントから高肺血流を促進するばかりでなく、奇異性塞栓のもとになり、治療の妨げ以外の何物でもなくメリッ

トは見られないはずである。したがって、IPAH 治療から考案された前述の未修復シャント性 PAH の治療指針(図

4)は、この小シャント合併 IPAH にも適用できるものと考えられる。今後の検討は必要である。 

アイゼンメンジャー症候群 (Eisenmenger Syndrome)の治療指針で最も重要なことは 2点。 

1 つは、本当にアイゼンメンジャー症候群(ES)なのかということ、もう 1つは、ES であれば不可逆性の進行性

病態であるということである（図 4 参照）。すなわち、ES においてシャント閉鎖術はあり得ないということで

ある。ES の定義に関しては、もともと血行動態上のデータにより定めた概念ではなく症候学的表現に依るため、

血行動態的に一概に規定することはできない。敢えて述べたとしても、シャント性 PAH の不可逆性終末像で

Qp/Qs < 1 の右左シャント優位となった状態というような曖昧な記載となるであろう。ここで、不可逆という

言葉を現代において使用するならば、PAH 治療薬により多少の血行動態的改善を認めるもののシャント閉鎖可

能域まで改善する可能性は無いという意味として用いることになるかもしれない。ESの定義は、今一度考える

必要がある。こういう状況下のため、ES患者に対する PAH 薬物治療に関しては、PAH 現状維持と後負荷過剰に

さらされた肺心室と容量負荷にさらされた体心室の機能維持を目標に考える。その他、出血、塞栓、感染など

の全身管理は基本であるがここでの記述は割愛する。エンドセリン受容体拮抗薬(ERA)のボセンタンが ESの血

行動態の改善を示した BREATHE5 試験 11以降、小規模ながらフォスフォジエステラーゼ V(PDE-V)阻害薬による

ES の血行動態・症状の改善が方向されてきた 12-14。また、ERA、PDE-V 阻害薬、プロスタサイクリン(PS)製剤に

よる治療が ES の予後の改善を促すという報告がなされるに至っている 15。前述したような PVR・mPAP 基準値

までの回復は見込めないため、治療の原則は現状の維持である。初期からのPAH治療薬併用療法の適応は無く、

むしろ低血圧や喀血の原因となりうるため 1 剤 1 剤の症状に応じた投与が原則と考えられる。Iverson らは、

初期からのボセンタン治療に加えシルデナフィルの併用効果に関して検討したが、シルデナフィル追加による

血行動態上の有益性は無く、軽度の酸素化の改善を認めたのみであった 16。一方、D’Alto らは、ボセンタン

治療後に悪化を認めた症例に、シルデナフィル追加治療を加えたところ、血行動態のみならず臨床症状の改善

を得ることができたと報告している 14。つまり、現状維持を基本とするならば、症状に応じた 1剤 1剤の投与

方法で十分である可能性を示唆するのである。ここで、効果判定の手法として、臨床症状・運動耐容能・動脈

血酸素飽和度(SpO2)の測定に加えて、本来ならば右心カテーテル検査ではあるが、ESの場合、右心カテーテル

検査自体のリスクと有益性を考えた場合、その必要性は限られる。その代わりに可能であれば ACHD に習熟し

た施設での心臓 MRI を行っておくと安全に有益な情報が得られる。Qp、Qs、心室機能の測定は非常に正確であ
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り、治療効果および ESの病態の客観的評価に最も有用である。 

 

まとめ 

PAH 治療薬の出現により、いまや ESの定義も含めて見直しが必要な時代が到来している。依然不治の病では

ある完治の無い CHD-PAH も、多くの症例で予後や QOL の著明な改善が望めるようになった。 

この分野では、1－2年の治療の遅れが著明な予後悪化につながるため、プラセボコントロールの介入試験は極

めて難しい。最も期待される治療のレジストリー研究によるデータの集積こそが、患者の不利益を回避しつつ、

有益な情報が得られる方法と考えられる。 

本講義により、そのような診療の積み重ねが行われることを期待したい。 
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24. 成人先天性心疾患の CT,MRI 診断 

  北川 篤史 （北里大学 小児科） 
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25. 心筋虚血をどう評価するか 

  水野 篤 （聖路加国際病院 循環器内科） 

 

 

心筋の虚血とは、病態生理学的には冠動脈血流と心筋の酸素需要量でのバランスが崩れた状態

であることは容易に想像しやすい。しかし、実際の患者において心筋虚血評価を行う事は意外に

難しく、これまで数多くの研究がなされてきた。現在成人の循環器領域において虚血評価と言え

ば以下のモダリティで行われることが一般的である 

 

① 負荷心電図 

② 負荷心エコー 

③ 負荷 CT・MRI 

④ 負荷心筋血流イメージング（SPECT・PET） 

⑤ FFR, iFR 

 

文字通り、基本的には負荷試験を行い、非負荷時と比較して相対的に心筋血流量低下もしくは、

心筋の壁運動異常などを認められるものが心筋虚血陽性という評価に当たる。近年爆発的に普及

した FFR (iFR) を中心に、これらモダリティでの利点・欠点について虚血性心疾患を中心に触れ

てゆきたい。 
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26. Repaired TOF の大動脈拡大と大動脈閉鎖不全 

  三浦 大 （東京都立小児総合医療センター 循環器科） 

 

■先天性心疾患における aortopathy 

先天性心疾患の成人では，大動脈壁の弾性低下による大動脈基部の異常な拡大（大動脈拡大）を認める

ことがある．大動脈拡大は，大動脈弁閉鎖不全，大動脈瘤、大動脈解離だけでなく，左室肥大，冠血流低

下，左室機能低下もともなう新しい疾患概念として aortopathy と呼ばれている 1)-3)．Aortopathy の原因

となる先天性疾患には，Fallot 四徴症（TOF）のほか，大動脈二尖弁，総動脈幹症，完全大血管転位，両

大血管右室起始，大動脈縮窄，単心室，左心低形成症候群などがあげられる． 

 

■大動脈拡大と大動脈弁閉鎖不全 

1995年，スウェーデンのJonsson et al.は4)，TOF修復術後の年長児・成人（83例）の48%に大動脈拡

大を認めることを報告した． 2002年，Niwa et al.は5)，カナダの成人（216例）の15%に大動脈拡大が合

併し，そのうち13%に大動脈弁閉鎖不全（中等度以上）が合併することを明らかにした．18歳以上を対象

とした最近の横断研究によれば，アメリカでは（109例）6)， 51%（実測値では39%）に大動脈拡大，8%

に大動脈弁閉鎖不全，カナダでは（474例）7)，7%（実測値では29%）に大動脈拡大，4%に大動脈弁閉鎖

不全，ポルトガルでは（53例）8)，15%に大動脈拡大があったと記載されている． 

以上のように大動脈拡大の合併率は，測定部位（ST接合部かバルサルバ洞か）や評価法（実測値か補

正値か，基準値は幾つか）の影響もあり相違が大きいが，概ね15%程度と考えられる．これらの報告では

5)-7)，大動脈拡大は，男性，肺動脈閉鎖，大動脈弁閉鎖不全，左室内径，心室中隔欠損の遺残，右大動脈

弓，シャント手術から修復手術までの期間などと関連した．まれではあるが大動脈解離を起こした症例も

あり9), 10)，進行に注意が必要である． 

TOF術後の大動脈拡大に関する疫学研究は，欧米が主体で日本のデータは不十分である．そこで，日本

人を対象とした前向き研究を行うため，日本成人先天性心疾患加盟45施設にアンケート調査を行った 11)．

対象は2,197例で，大動脈基部拡大は134例（6.1%），大動脈弁閉鎖不全は141例（6.4%）に認めた（ア

ンケート調査のため合併率は過小評価の可能性がある）．各施設の前向き研究への参加意向を踏まえ，

2015年3月から縦断的コホート研究を開始した12）（※）． 

 

■大動脈拡大の機序 

病理学的変化 

Aortopathyの組織学的変化として，Marfan症候群に類似した大動脈壁の中膜嚢胞状壊死（cystic medial 

necrosis）が認められる13)．すなわち，中膜の弾性線維に断裂や消失が生じ，大動脈壁が脆弱になるため

拡大が生じるといわれている．このような組織学的変化は，TOFの大動脈拡大と相関し，乳児期にも存在

することから先天的な要因と考えられる14),15)． 

 

遺伝子異常とTGF-βの関与 

Marfan症候群の原因遺伝子であるfibrillin-116)，細胞外マトリックスの分解酵素であるmatrix 
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metalloproteinase（MMP）-3とMMP-917)の遺伝子の変異や多型性が，TOFの大動脈拡大に関与する．

形質転換増殖因子（TGF）-βが血中で高値を示し，修復術後の大動脈拡大と相関するという報告もある18)．

以上の成績は，TGF-βの活性化がMMPの発現を促進し血管壁の変性をもたらすという機序が，Marfan

症候群と同様にTOFの大動脈拡大でも生じている可能性を示唆する．このほか，22q11.2欠失症候群も大

動脈拡大のリスク因子となり得る19)． 

 

血行動態と血管機能との関連 

騎乗した大動脈への右左シャントによる容量負荷も大動脈拡大に寄与する．乳幼児では，左右シャント

有意のTOF（いわゆるpink TOF）は通常のTOFより大動脈径が小さく19)，早期の修復手術が大動脈拡大

を予防することが示されている20), 21)．Blalock-Taussig手術などシャント手術も，容量負荷による大動脈

拡大のリスクになる5) ,22)．  

大動脈壁の弾性低下と硬度の増強がTOFの小児の大動脈拡大と相関することが，複数の研究23)-25)によ

り証明されている．成人に関する検討は少ないが，脈波伝播速度（PWV）とMRI検査での大動脈拡大が

相関することが，最近報告された26)．大動脈の硬度は部位による相違もあり，上行大動脈では増加するが，

下行大動脈では正常と報告されている27) ． 

 

■検査 

大動脈拡大と大動脈弁閉鎖不全の評価には心エコーが最も有用で，大動脈弁輪，バルサルバ洞，ST接

合部，できれば上行大動脈の径の計測を定期的に行うべきである．計測法は施設毎に統一する必要があり，

収縮中期の最大の内側間距離（inner edge-to-inner edge technique）28)を用いることが多いと思われるが，

体表面積による補正値は拡張末期の上縁から上縁までの距離（leading edge technique）29), 30)に基づく．

従来の研究から5)-7)，実測値では40 ～45mm以上，補正値では正常予測値の1.5倍以上あれば，大動脈拡大

と判定してよいと考える． 

MRIの際にも，大動脈径，大動脈弁閉鎖不全，左室径，左室機能を評価する．MRIによるTOF術後の

大動脈径は，体表面積で補正した正常値と比較して大きいこと31)，拡大の速度が緩徐であること32)が報告

されている（大動脈径の年間拡大率は，縦断的研究がないので明らかでないが，後方視的研究5), 32)から1.5

～2.0 mm/年以上あれば速いと判定してよいと考える）．その他，胸部単純レントゲン，造影CTなどでも，

大動脈拡大に注目して読影する． 

 

■治療 

薬物治療 

TOF の大動脈拡大を抑制する有効な薬物療法は確立していないが，Marfan 症候群に準じて，β 遮断薬

が用いられることが多い 2), 3)．有意な大動脈弁閉鎖不全，左室機能低下例には，アンジオテンシン変換酵

素阻害薬，アンジオテンシン II 受容体拮抗薬（ARB）などの適応がある．ARB は TGF-β の抑制作用が

あるので，TOF の大動脈拡大の抑制にも有効である可能性があり，今後，Marfan 症候群の臨床試験 33), 34)

を参考に適応を検討することになるだろう． 
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外科治療 

大動脈拡大・大動脈弁閉鎖不全に対しては，大動脈基部・大動脈弁の形成術や置換術が，単独あるいは

組み合わせて行われる．従来の調査では TOF 全体の 1～3%が対象となっている 5),6), 11)．術後成績は良好

で，大動脈解離もまれであることから，中等度の大動脈拡大では予防的な手術適応はないと考えられてい

る 35)．手術適応は，大動脈基部径 55 mm 以上，自覚症状や進行性の左室機能低下をともなう大動脈弁閉

鎖不全とされているが 36)，実際は個々の症例で判断することになると思われる． 
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27. Repaired TOF の心機能、心不全治療    

  先崎 秀明 （埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器部門） 
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28. Repaired TOF の妊娠分娩管理 

  神谷 千津子 （国立循環器病研究センター 周産期婦人科） 
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29. Repaired TOF の不整脈治療 

  宮崎 文 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

 

以下の文章は、“宮崎 文・山田 修：Fallot 四徴. 新・心臓病診療プラクティス 18   

大人になった成人性心疾患, 文光堂, 東京, 2012, 233-236”から抜粋・改変したものである。 

 

はじめに 

成人期に問題となる先天性心疾患の中で、ファロー四徴修復術後はもっとも多くみられる疾患の

一つである。術後 30 年をこえてくると、頻拍性不整脈、運動耐容能の低下、心不全や突然死が

増加してくることが報告されている 1-7。中でも、肺動脈弁逆流による右室容量・圧負荷によって

ひきおこされる頻拍性不整脈は主要な症状の一つである 3-5,7,8。本邦では欧米と比較し、ファロ

ー四徴術後の遠隔期の頻拍性不整脈の発症率は低く、生存率は高いことが知られているが 2、経

過良好な例であってもフォローは続けるべきである。 

 

１． ファロー四徴候術後遠隔期に問題となる血行動態 

血行動態的には大きく以下の三つに分けられる。 

① 肺動脈弁逆流による右室容量負荷 (図 1) 

② 右室流出路狭窄による右室圧負荷 (図 2) 

③ 大動脈弁閉鎖不全、大動脈起始部拡大 

術後遠隔期の肺動脈弁逆流、右室流出路狭窄の程度と有無は術前の肺動脈弁の大きさや肺動脈

の太さ、術式に影響を受ける。もっとも問題となるのは肺動脈弁逆流による右室容量負荷である。

図 1・図 2に肺動脈弁逆流・右室流出路狭窄による右室負荷とそれに付随する事象を提示した。

右室容量・圧負荷の進行とともに、右心不全症状、心室・心房性頻拍を発症する 1-8。右房拡大が

著明な場合には洞機能不全も合併する。また右室拡大にともなう右室不全がさらに左室不全を引

き起こすことも知られている (Ventriculo-ventricular interactions)9。 

大動脈弁閉鎖不全、大動脈起始部拡大の合併の頻度は、①、②に比べて少ないが、大動脈弁置換

術や上行大動脈置換術が必要な例もある 10。 

 

２． 本邦でのファロー四徴術後頻拍・突然死の発症率 

本邦では欧米と比較し、ファロー四徴術後遠隔期に重篤な症状を合併することは少ない (図 3)。

術後 30 年の累積生存率は本邦の多施設共同研究では 98%に対し 2、西欧諸国では 80－89%1,6で、

持続性心室頻拍、心房頻拍・心房細動の発症率は本邦では 0.4%、0.3%に対し 2、西欧諸国では 4

－14%、4-16%であった 4,5,7。突然死例は本邦の多施設共同研究では認めず、西欧諸国では術後 35

年の突然死の累積回避率は 92％であった 4。実際、我々の施設において、1977 年開設以来術後遠

隔期の突然死例は 8例で、そのうち頻拍性不整脈との関連が疑われたのは 6例であった。 

このように本邦での遠隔期の良好な予後は、我々の外科医が 1970 年代から、右脚ブロックを避

けるように、できるだけ小さな右室切開、小さな transannular patch で修復術を行う努力して
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きた結果、重度の肺動脈弁逆流の合併を抑えることができたためと考えられている 2,11。 

 

３． ファロー四徴候術後心室性頻拍・突然死の危険因子 

ファロー四徴術後遠隔期の心室性頻拍、突然死の危険因子についてはさまざまな検討がなされ

ている。QRS 幅 180 ms 以上、肺動脈弁逆流・三尖弁逆流の合併、修復時年齢、フォローアップ時

年齢、修復術術式 (transannular patch の使用、心室切開の有無)、右室病変 (流出路瘤)、右室

または左室不全を伴う右室拡大所見、左室拡張障害等が挙げられている 4,7,8,12,13。電気生理検査

による単形性または多形性心室頻拍の誘発の有無が心室頻拍や突然死を予測しうるとの報告 14

や、一次予防での ICD 植え込み例の検討では左室拡張期圧上昇と非持続性心室頻拍の合併が適切

作動の予測因子であるとの報告 15もある。 

 本邦では心室性頻拍合併例、突然死例が少なく、これらの諸外国の報告を参考に致死性頻拍の

可能性を検討せざるを得ない。 

 

4. ファロー四徴術後の治療戦略 

多くの成人期ファロー四徴術後患者は心不全症状より先にまず頻拍を主訴に来院する。また、

左室機能不全が主である成人疾患 (虚血性心疾患、心筋症)と異なり、右室機能不全が主となる。

そのため、右室機能の評価が疎かになりカテーテルアブレーションや ICD 植え込みなどの頻拍に

対する治療のみ注目されがちであるが、前項を踏まえ、右室機能を含めた血行動態の評価をまず

行い、その上で治療戦略をたてる必要がある (図 4)16。 
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30. 心房中隔欠損症・卵円孔開存へのカテーテル治療の現況と課題 

  河村 朗夫 （防衛医科大学 循環器内科） 

 

 

心房中隔欠損症（Atrial Septal Defect: ASD）は成人ではもっとも頻度が高い先天性心疾患で 

あり、その頻度も人口の 0.1%と稀ならず遭遇する機会がある。ASD は頻度の高い順に二次孔 

欠損、一次孔欠損、静脈洞欠損、無天蓋冠状静脈洞の 4 型に分類される。若年者の多くは無症状

だが、中高年になり息切れ、浮腫、心房細動を生じる。ASD の治療適応は肺体血流比で 1.5 以上

とされている。従来は開胸手術しか治療の選択肢が無かったが、昨今では二次孔欠損型の ASD

では、多くの場合カテーテル治療が可能である。日本では 2005 年に開始され、2015 年 6 月現在、

6000 件以上の症例数に達したが、安全に行われている。一方、卵円孔開存（Patent foramen ovale: 

PFO）に対するカテーテル閉鎖術はいまだ未承認である。本稿では ASD・PFO のカテーテル 

閉鎖術の現況と課題について解説する。 
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31. 単心室循環患者に対するインターベンション 

  富田 英 （昭和大学横浜市北部病院 循環器センター） 
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32. TCPC conversion：APC-Fontan から EC-TCPC への変換 

  河田 政明 （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） 

 

1971 年に報告された Fontan 手術は Kreutzer らによる右心耳-肺動脈吻合(atrio- pulmonary connection; 

APC)などが当初行われてきたが駆出機能を期待されていた右房の拍動がむしろ腹部臓器のうっ血の原因にな

り、dumping chamber として血流うっ滞を生じることが判明、より直線的な静脈血流路（Fontan 通路）が水

力学的に優れ、より低い静脈圧を得ることができることが判明した結果、1988 年 de Leval らによる右房内

lateral tunnel（LT）法、さらには 1990 年 Marcelletti らによる人工血管（心外導管）を用いた extra-cardiac(EC)

法により、心房を Fontan 通路から除外する体静脈-肺動脈直接結合（Total cavo-pulmonary connection;TCPC）

法が導入された。 

 初期に行われた APC-Fontan 手術例では経過年数の長期化に伴い右房拡張（右房壁心筋の変性・線維化）、

慢性的静脈圧上昇（うっ血）による周辺臓器機能障害などの続発症の発生が増加することが明らかとなった。

これらの遠隔期続発症は多彩で、治療抵抗性のことが多く、QOL の著しい低下を来したり、拡張した右房に

よる肺静脈の圧迫や心房内に生じた血栓、頻脈性不整脈は Fontan 循環の急激な破綻につながる。近年では肝

うっ血による肝線維症・肝硬変・肝細胞がんの発生や、腸管うっ血によるタンパク漏出性腸症（protein-losing 

enteripathy; PLE）、気道内リンパ管の破綻により粘液性リンパ液の鋳型様気道閉塞栓を生じる plastic 

bronchitis なども報告され、臨床的には悪性疾患と同等の生命予後不良も報告されている。これらに対し 1994

年 Kao らにより上室性頻脈性不整脈、右房内血栓を合併した 3 例を LT-TCPC に変換し、血行動態の改善を

得た報告がなされた（Fontan conversion, TCPC conversion）。さらに 1998 年 Mavroudis ら Chicago group

が EC- TCPC 法への変換に併せて心房内で凍結凝固を用いる不整脈治療を併用により一層の効果を上げるこ

とを報告し、特に Fontan 循環の破綻につながる不整脈への対処としては後者の不整脈治療の併用が優れた成

績につながり、特に EC-TCPC 法は心房内縫合線も少なく、手技的にも LT-TCPC 法よりも容易であることか

ら現在では標準術式とされるに至っている。しかしながら Fontan/TCPC 手術の対象となる疾患群の解剖学的

多様性、特に体静脈・肺静脈還流異常や刺激伝導系の特異性や多様性はその実際の運用や成績に影響をおよぼ

す。したがって現在では不整脈源となる右房自由壁を血流障害を来さない範囲で広範に切除し（しばしば洞結

節（異所性の場合も多い）も含む）、術後の心拍コントロールは心外膜・心筋電極による永久的ペーシング（DDD

モード）で行う場合が多い。以前の段階的姑息術などに起因する Fontan 血流路の狭窄・変形などの問題があ

る場合はこれらの除去・解除は不可欠であり、手術的手法だけでなくカテーテル治療の併用や側副血行に対す

る検索や対応も Fontan 循環因子の改善だけでなく、手術時間・人工心肺時間の短縮などの面から重要である。

さらに心室機能低下例で心室再同期療法も追加した例や心室性不整脈合併例で ICD 追加併用の報告も見られ

る。 
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                         （松尾浩三先生図） 

 

適応となる Fontan 循環の破綻例では術前の周辺臓器機能の障害の進行や血液凝固機能障害を伴っている場

合が多く、同時に再手術時には非常に広範囲の剥離操作を必要とする上、長時間の人工心肺使用（術後急性期

の肺血管抵抗上昇や心室機能低下からの Fontan 圧上昇を惹起）などから出血や急性期の Fontan 循環不全の

危険性が高まる。また肝機能障害の進行例では人工心肺を用いた手術自体の適応の可否が問題となり一部の例

では適応から逸脱する例も存在する。PLE 合併例では術後の静脈圧は低下が得られるものの正常化するわけで

はないため、PLE 改善率はまだ充分ではない。成績向上のためにはより早期の変換が望ましいが、まだ一定の

基準・ガイドラインはなく、各施設、各チームでの手探りの状況が続いている。一部の施設では APC-Fontan

術後例はすべて変換の適応として積極的に取り組んでいるところもあるが、多くは変換術後の結果・成績が明

確でない点から躊躇しているのが現状と言える。また不整脈治療についても複合先天性心疾患に精通した

electro-physiologist（EP specialist）との協同や、より効率的・効果的な device の導入が不可欠と言える。外

科チームも癒着剥離や複雑な不整脈治療手技を克服する技術や精神的タフさも必要とされ、周術期管理も人工

心肺の影響や Fontan 循環の特性を熟知した intensivist の関与が重要である。 

TCPC conversion 術後の mortality, morbidity として（１）急性期：出血・急性心不全（心室機能不全や

Fontan 循環不全）・不整脈（新規・再発の他、ペースメーカー機能不全も含む）、感染症（縦隔炎など、特に

肝機能低下例や PLE 例など）、腎不全、（２）慢性期：心不全・不整脈・肝機能障害・PLE 再燃などがある。

Mavroudis らの 1994~2006 年の 109 例の報告では手術死亡 0.9%、出血再開胸止血術 0.9%、遠隔期心臓移植
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5.5%、遠隔期死亡 5.5%（平均追跡期間 4.3 年）などが報告された。また遠隔期死亡あるいは心臓移植に関す

る術前・術中の危険因子として右室あるいは不定の体心室構造、PLE、中等度以上の房室弁逆流、4 時間以上

の長時間の人工心肺時間があげられた。不整脈手術については右室内峡部 ablation よりも右房 maze、さらに

は一般の心房細動治療で用いられる Cox-maze III 手術が不整脈再発率の低下（それぞれ 33%、15.7%、7.8%）

に有用であったとしている。複合疾患例・重症例では左房由来の心房性頻拍の頻度が増加し、Cox-maze 手技

の必要性が高まることも指摘されている。本邦では平松ら（東京女子医大）が 38 例の経験（変換後平均観察

期間 52 か月）を報告し、多くの例で臨床症状の改善、脈拍の規則化を得ている。 

Fontan 循環の破綻した（”failed” Fontan）例の治療の選択肢として心移植も知られるが、本邦ではその可

能性は現実的ではなく、”failing” Fontan の中でも早期の状況で TCPC 変換の適応が薦められる。 

 

【TCPC conversion の適応】 

APC-Fontan 循環の破綻：形態的・血行動態的・電気生理学的 

✓右房の拡大によるうっ血の増悪・右肺静脈の圧迫による狭窄・右房内血栓や肺血栓塞栓 

✓心房性不整脈（心房性リエントリー性頻脈・心房細動など） 

✓肝うっ血（線維症・うっ血性肝硬変（初期）） 

✓たんぱく漏出性腸症 

✓Plastic bronchitis   など 

 

【術前検索】 

APC-Fontan 循環不全の個別的要因 

Fontan 血流路（肺動脈・肺静脈などの形態や肺血管抵抗・動脈-静脈短絡などの Fontan 循環阻害因子など）

の検索 

肝機能・腎機能などの手術耐容能 など 

 

＊注：上記に対する最大限の内科的治療で効果が得られない・乏しい時に適応となるが周辺臓器機能の不可逆

的低下例では手術リスクの方が効果を凌駕する可能性が高まるため慎重な適応検討が必要であり、Fontan 循

環不全の進行・治療反応性などを考慮したより早期の適応決定が重要である。 

 

＊キーワード：failed/failing Fontan, APC-Fontan, Fontan/TCPC conversion, anti-arrhythmia surgery, 

cryo-ablation, permanent pace-maker implantation 
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33. Ebstein 奇形の外科治療 

笠原 真悟 （岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科） 

 

はじめに 

 

Ebstein 奇形は三尖弁逆流を特徴とする疾患であるが、その臨床症状は多様である。 

これはこの疾患が三尖弁異常単独疾患ではなく、右室疾患の一部分症であると理解することが重要であること

を示している。この観点から以前より、新生児型と年長児、成人型に分類しその治療成績が検討されてきた。

従って、手術適応や至適時期においてもその両者に分け論ずることが重要である。 

 

１. Ebstein 奇形の概説 

Ebstein 奇形は現在では全先天性心疾患の１%未満であり、1866 年に Welhelm Ebstein によって三尖弁の

異常によってもたらされる特異な臨床症状を持つ疾患として報告された。その後、この疾患は三尖弁の異

常のみならず、右心室の形態的、機能的異常を特徴とする疾患群として理解されるようになった。さらに

三尖弁は右心室から発生するという事実から、その形成過程の異常により、様々な病型、病態がある。ま

た合併する心奇形としても心房、心室中隔欠損症、右室流出路狭窄、そして Wolf-Parkinson-White(WPW) 

syndrome があり、より複雑な病態となる。さらに三尖弁や右心室の解剖学的異常の重症度は発症時期と

関係が深く、これにより新生児型、年長児や成人型に分類して検討されることが一般的である。治療にお

いては右心室の容積、機能、右室流出路の程度により病態生理が異なるため、Biventricular repair(BVR)、

One and one half repair(1.5VR)、Univentricular repair(UVR)すべての外科戦略が考慮される。 

 

２. 新生児型 Ebstein 奇形の手術適応と至適時期 

 

２-1. 手術適応の概説 

 

Ebstein 奇形の中で最重症の群である。高度の三尖弁逆流に加え、右室機能が保持されているかどうかで

手術法が決定される。十分な肺血流が得られないばかりでなく、高度に拡大した心臓により圧排された低

発育肺に起因する呼吸不全や低酸素血症もこの群では問題となる。右室流出路も解剖学的な狭窄、閉鎖を

持つ場合、もしくは高度三尖弁逆流と低右室機能により、生直後の生理的肺高血圧症に打ち勝って流出で

きない機能的狭窄症が存在する場合とがあり、これらを見極めることが治療方針を決定する為に重要であ

る。出生直後から重度の心不全、呼吸不全が認められ、NICU での管理を余儀なくされる。近年では胎児

診断されることが多く、計画的に出産および管理される。解剖学的、機能的に関わらず重度のチアノーゼ

が認められ、全例に動脈管を維持するために Prostagrandin（PG）製剤の投与を行う。これによりチアノ

ーゼの改善が認められ、心不全の進行がなければ PG 製剤の離脱ができるかどうかを確認する。離脱がで

きるということは生理学的な肺高血圧の状態が改善してきているとともに、右室が順行性に血液を拍出で

きていることを意味し、新生児期を超えて手術を待機することが可能になる。この時点で解剖学的な狭窄

が顕在化すれば体肺動脈短絡術や、経皮的肺動脈弁バルーン拡大術が適応となり、将来的に BVR もしくは
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1.5VR が適応となる可能性が高い。これに対し、PG 製剤の投与によりチアノーゼの改善はするものの心

不全の進行が認めた場合には早期の手術を考慮しなければならない。これは三尖弁逆流が重度であること

を意味し、右室の収縮力が十分であれば将来的には右室を使用した治療（BVR もしくは 1.5VR）を計画す

ることになるが、右室収縮力が不十分であれば、右心バイパス術（UVR）のための段階的手術治療が計画

される。 

 

2-2 新生児期 Ebstein 奇形の右室を用いた治療（BVR もしくは 1.5VR） 

 

我々の施設では、三尖弁逆流から推定した右室圧が 30mmHg 以上の症例に対し、右室心筋壁厚なども考

慮しながら弁形成術、右室流出路形成術を同時に行い、BVR もしくは 1.5VR を行う方針である。当施設

では 17 例の新生児症例中 9 例に BNR もしくは 1.5VR を行い、1 例の早期死亡を認めたのみである。良好

な三尖弁形成術と右室機能が保持されているという条件を満たせば、新生児 Ebstein 奇形であっても十分

に BVR もしくは 1.5VR が可能である。しかしながら新生児 Ebstein 奇形に対する BVR もしくは 1.5VR

のまとまった報告は術後早期および遠隔期も含め、現在のところ非常に少ない 1),2)。年長児、成人症例と同

様に三尖弁を monocusp にする報告 1)や、最近では三尖弁を逆円錐状に形成する Cone 手術も新生児に行

われ、良好な成績が報告されている 2)。 

 

2-3 新生児 Ebstein 奇形の UVR 

 

一方で右室に Uhl 化が認められ、有効な圧を作り出せない状態である場合には、UVR を目的とした段階

的治療を選択することとなる 3)。三尖弁口に小さな交通孔を開けたパッチを用いて閉鎖した後、拡大した

右房、右室を部分切除（RA/RV exclusion）し、肺血流路として Blalock-Taussig(B-T) shunt を作成する

ものである。これにより、三尖弁逆流に起因していた心不全や、拡大した右室に圧排された左室や肺の機

能低下といった問題が解決する。我々の施設でも RA/RV exclusion 法を行うことで飛躍的にこの群の成績

が向上した。新生児期を乗り越えれば単心室の段階的な治療として両方向性グレン手術（BDG）、そして

最終手術として Fontan 手術を行うに至る。各段階においても右室の拡大が認めた場合には RA/RV 

exclusion 法を行い、左室機能温存につとめる。 

 

2-4 新生児 Ebstein 奇形の手術至適時期 

 

生後の新生児搬送では血行動態が不安定のため、胎児診断のもと母体搬送が望ましい。また生直後から重

度のチアノーゼを呈すため、全例 PG 製剤を投与し、動脈管の維持に努める。生理的肺高血圧が生後約２

週間続くことが多く、不整脈や重度の心不全症状がコントロールできない場合以外は２週間以上待機後に

外科治療を行う。BVR、1.5VR、UVR いずれにしても人工心肺下の手術になり、一期的根治術以外の場合

は肺血流維持のためには少しでも肺血管抵抗が低い方が術後経過に有利である。 

 

 



119 

 

３. 年長児および成人 Ebstein 奇形の手術適応と至適時期 

 

3-1 手術適応の概説 

 

新生児期を乗り越えた Ebstein 奇形においても依然として右房、右室の拡大、心房間交通での右左短絡に

よるチアノーゼの存在がある。日常生活において右心不全は不整脈の存在がないときには無症状で経過す

るが、運動負荷試験等で耐用能の低下としてはじめて外来受診する場合もある。この場合には既に右心拡

大から右心不全、さらには拡大した右室により左室機能の低下も認められる、この場合は不整脈手術、三

尖弁手術と共に RA/RV exclusion 法を併用しなければならない。手術の適応と至適時期を論じるときには

多くの cohort 調査 4)の報告が重要となるが、これらによると CTR が 60%以上、術前 NYHA3 以上が

mortality の risk factor となる。さらに右房、右室拡大は容易に不整脈の原因となり、このため不整脈が

唯一の症状として捉えられる。これも手術適応である。さらに再手術においても三尖弁形成術を行い BVR

が成立した状態であっても、不整脈、さらには残存する三尖弁逆流から右室拡大、右室機能不全へと進行

する場合もある。この時点でも右室機能の状態によっては BVR、1.5VR もしくは UVR の選択をしなけれ

ばならない。 

 

3-3 手術の至適時期 

 

CTR の増大と、NYHA の function class が大きく mortality に関与しているため、より早い時期での外科

手術が望ましいとされている 4)。しかしながら一方でより早期の外科治療では mortality は低いものの、

再手術率が高まるという報告もある 5)。この報告では、より低年齢の三尖弁治療においては通常より重度

の三尖弁の解剖学的異常があるものと結論づけている。いずれにしても有症状以前で尚かつ CTR の増大が

軽度である時期をとらえることが重要と考えられるが、これを特定することは困難である。近年、magnetic 

resonance imaging(MRI)が形態的、機能的異常を的確にとらえる診断手段として注目を浴びている。こと

にこの Ebstein 奇形においても心電図同期の MRI が、心臓超音波検査や心臓カテーテル検査に比較し、拡

大し機能不全に陥った右心室の診断に有利であるという報告もなされている 6)。今後、右室の機能的評価

がより的確に行われることになり、至適時期の決定にも MRI が活用されるのは確実である。また再手術時

期の決定においても三尖弁逆流の程度、右室機能の状態が初回手術と同様に考慮され、外科手術法が決定

される。 

 

3-4 外科手術法 

年長時、成人例においては BVR を基本とする。この手術法の詳細は他の成書に譲ることにするが、自己三

尖弁温存手術はいくつか報告されており、三尖弁を monocusp に作り変えること、さらには三尖弁を正常

弁輪に再固定することなどを基本としている 7),8)。しかしながら右房化右室の縫縮に関しては、右冠動脈

（RCA）の屈曲による虚血の問題から縫縮しない報告も認められる 8)。さらに心室中隔の長軸方向に平行

に右室縫縮することで 66%に RCA の分枝の傷害、屈曲が認められ他という報告もあり注意が必要である

9)。また、特に再手術例であるが、右心室機能や三尖弁の状態によっては 1.5VR が有用であるという報告
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もあり、UVR を回避する治療として今後適応が拡大していくものと考える。最後に UVR であるが 10)、拡

大した RA や RV を残すよりは extensive RA/RV exclusion を併用したフォンタン手術は有用である。しか

しながら、成人症例においては不整脈の問題や、それまで軽度であったチアノーゼの出現も含め術後の厳

重な管理が必要である。 
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34. 補助循環と心移植 

  村上 新 （金沢西病院 心臓血管外科） 
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35. どんな心疾患があるか 

  稲井 慶 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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36. .どんな検査があるか 

  白井 丈晶 （聖路加国際病院 循環器内科） 

 

はじめに 

成人先天性心疾患領域には、小児循環器科もしくは循環器内科を背景に持つ医師が携わることが多く、

一方では当然の内容が他方では新鮮である場合も経験する。ここでは、各種検査の内容のみならず、その

組み立てと実施を現場の若手医師の立場に立って、より実践的に説明するように心がけたい。 

 

検査の種類 

 循環器疾患における検査には以下のような表に示すものが挙げられる。 

• 胸部レントゲン 

• 心電図 

 Holter ECG,  携帯心電計, ループレコーダー 

• 心臓超音波検査 

 TTE,  TEE, コントラストエコー 

• 運動負荷テスト 

 TMT, CPX,  6 分間歩行 

• MRI,CT 

• RI, 肺血流シンチ、 

• 心臓カテーテル検査 

 電気生理検査 

• その他 

 ABI(ankle brachial index)足関節上腕血圧比  

 

検査の組み立て 

 

成人先天性心疾患の特徴は、心奇形に加齢が加わったものと要約できる。前者には形態診断が、後者に

は機能診断がより重要となるが、それぞれが小児科医、循環器内科医にとってなじみの薄いことが診療を

複雑にしている。形態的観点と機能的観点の両面から検査を行うよう心がける。 

1、 心臓超音波検査 

形態評価と機能評価を同時に行うことが可能で、あらゆる成人先天性心疾患におけるファースト

ラインの検査である。小児期は経胸壁心エコーのみで形態診断をほぼ行う必要があるが、成人期

ではエコー窓が限定的であり、困難なことが少なくないため、他の modality と組み合わせて形

態診断を行うと良い。成人循環器内科では検査技師が行うことが一般的だが、複雑心奇形の場合

は専門家が検査に立ち会うようにする。 

2、 画像検査 （MRI, CT） 

近年、多列化が進んだことにより、CT は高い空間分解能を有し、検査時間も短いため、形態診

断に有用である。 

一方、被爆の問題があり、特に若年女性に行う場合にはリスクを考慮する必要がある。MRI は、

エコー窓の問題もなく、立体的な評価も含め、形態評価と機能評価を同時に行うことが可能であ

り、近年ではルーチン検査として行われている。 
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3、 心臓カテーテル検査 

血管内圧の測定、造影による動的な形態診断、短絡量などの血行動態評価を行うことができる。

カテーテル検査は、再手術前の評価やカテーテル治療の際、また非侵襲的検査では説明のつかな

い臨床症状を有する場合に行うことが多い。 
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37. 成人先天性心疾患の手術 

  長嶋 光樹 （東京女子医科大学 心臓血管外科） 
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38. 手術後遠隔期の問題点（2心室手術） 

  朴 仁三 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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39. 手術後遠隔期の問題点（フォンタン手術） 

  島田衣里子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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40. 不整脈とその治療 

  豊原 啓子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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41. 成人先天性心疾患 エコー診断の基本 

  富松 宏文 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

 

はじめに 

先天性心疾患の診断においては区分診断法が重要であり有用であることは言うまでもない。区分診断法は心

エコー検査で用いられるだけでなく、心電図やレントゲン写真、CT など様々な診断ツールにおいても心臓の基

本構築を診断するうえでは重要である。しかし、区分診断をしたからと言ってその疾患のすべてを表すことが

できるわけではない。すなわち区分診断法は家でたとえるなら、木造か鉄筋か、あるいは平屋か高層ビルかな

どの骨組みを診断するものである。“複雑”心奇形においては、まず心臓の基本構造がどのようなものである

かについて診断し、その後に房室弁や半月弁の状態、短絡や狭窄などについて診断する。したがって、基本構

築が正常心と同様な疾患については区分診断法は既に終わっていることになる。また、多くの先天性心疾患の

基本構築は正常心と同様である。すなわち心室中隔欠損症、心房中隔欠損症、房室中隔欠損症、ファロー四徴

症など代表的先天性心疾患の基本構築は正常心と同様である。一方、完全大血管転位症、修正大血管転位症、

単心室症などはこの基本構築が異なるため区分診断法を用いて診断することが有用となる。したがって区分診

断法を知らないからと言って先天性心疾患の診断が全くできない訳ではなく、一部の“複雑”心奇形において

区分診断法を知っていれば解りやすいというものである。   

 

Ⅰ. 診断にあたってのお約束事 

“心臓の構造物はすべて解剖学的名称で呼ぶ。” 

先天性心疾患における混乱の原因の一つに用語がある。すなわち左心室、右心室といった用語に“左”“右”

といった位置を示す単語が含まれるため、あたかも左心室は“左側にある心室”と誤解されてしまうことであ

る。多くの場合、左心室は“左側にある心室”で間違いはないのであるが、左心室の定義は位置によるもので

はなく、その形態的特徴によって決定されている。すなわち、流入路と流出路のなす角度が急峻であり、心内

膜面は肉柱が乏しく、乳頭筋は自由壁から起始していて、全体の形態は回転楕円型に近似できるなどの形態的

特徴から決定されるものである。したがって左心室としての形態的特徴を有した心室が左心室であり、それが

右側にあっても下側にあっても左心室であることには変わりはない。 

また、その心室の機能によって心室の名称が決まるわけでもない。したがって“機能的左室”という用語は

体に駆出する心室という意味で用いられることがあるが、これは名称を機能によって決定しようとしているこ

とから、かえって混乱を招く結果となる。 

したがって、心室などの名称は形態的特徴により決定された解剖学的名称を用いることが重要である。 

しかし、房室弁などのように形態的特徴によって名称を決定することが困難な場合には体の中の絶対的な位

置で表現することも大切である。右側にある房室弁が三尖弁であるか僧帽弁であるかを決定することが困難な

場合には“三尖弁逆流”と言わずに“右側房室弁逆流”という表現が混乱をきたさない 
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Ⅱ. 区分診断法の方法 

心臓を、心房・心室・大血管の三つの構成要素に分けそれぞれの位置関係とつながりを診断する。 

１．表記について  

｛心房位、心室位、大血管位｝のように示すことで、心臓の基本構築を簡単に表すことができる。 

a.心房位：正位(solitus)の場合には S, 逆位（inversus）では I, 不定位（ambiguus）では Aと示す。 

b.心室位：右室が右側にあれば Dループであり D、逆の場合は Lループであり Lと記す。 

c.大血管位：大動脈が右側にあれば D、逆であれば Lと記す。正常心では二つの大血管は交差するため正確

には D spiral となるが、これが正常（normal）であることから Nとする。単に Dと記した場合には D の関係

でありかつ spiral でなく冷平行（parallel）であることを意味する。 

これにより、｛S.D.N｝とすると基本構築は正常心と同じであることを示す。単純な心室中隔欠損症や心房中

隔欠損症など多くの先天性心疾患では基本構築は正常心と同じである。 

区分診断法が有用なのは、心室や大血管などが入れ替わっているようないわゆる“複雑心奇形”といわれ

るものである。“複雑心奇形”であっても、区分診断法を用いて順を追って診断すれば“複雑”ではなくなる。 

２．心エコーによる区分診断の進め方 

① Step 1、心房位  

心窩部の横断面と矢状断面を用いて決定する。 

a.横断面：横隔膜面下で体の水平断面を見るように探触子をあてると、中央に椎体が逆U字型に見える。この

とき、椎体の右肩と左肩にそれぞれ血管が輪切りに見える。呼吸性変動がなく心拍動を認めるのが下行大動脈

であり、呼吸性変動を示すのが下大静脈である。 

椎体の側壁に沿うように大動脈より深い位置で静脈が見えるときは、右側であれば奇静脈、左側であれば半

奇静脈を考える。 

b.矢状断面：短軸で同定した静脈を見ながら探触子を90度回転させると、椎体の右側で下大静脈が心房に流入

している様子を見ることができる。この心房を右房とする。したがって心房位は正位（situs solitus）とな

り、{S.○.○}と記す。これと逆に下大静脈が左側にあれば、心房位は逆位（situs inversus）となり、{I.○.

○}と記す。 

また、大きな心房が一つしかない場合や下大静脈が存在しない場合には不定位（situs ambiguous）とし、

｛A.○.○｝と記す。奇（半奇）静脈結合があれば短軸断面で見た大静脈が長軸にしても心房に流入せず、 

心臓の背面を上行する様子が見られる。 

静脈血と動脈血を分離することが治療の目的の一つであることから、より多くの体静脈血が還流する側を仮

の右房として不定位であるが比較的正位｛ A(S).○.○｝とか、比較的逆位｛A(I)).○.○｝とすることがある。 

② Step 2、心室位  

心室の短軸断面で診断する。心室位の診断は心臓を正面から見て、左室が右室の左側に位置すれば D-ルー

プとなり、{○.D.○} と記す。逆に左室が右室の右側に位置すれば L-ループとなり、｛○.L.○｝と記す。

エコー検査では心室の短軸断面を見て、房室弁のレベルで二つの心室の左右関係を見る。このとき探触子の位

置によっては実際には D-ループであっても画面上ではあたかも L-ループのように認識されることがあるため、

画面だけを見るのではなく常に探触子が患者の体に対してどのような角度になっているのかを注意する必要

がある。 
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また、単心室では後方にある痕跡的左室、もしくは前方にある痕跡的右室（流出路腔）が確認できれば、心

室の左右関係は評価できる。たとえば、主心室が左室構造を示し痕跡的右室が主心室の左前に存在すれば L-

ループの左室性単心室となる。また、主心室の左後方にスリット状の痕跡的左室を認める場合はDループの右

室性単心室となる。しかし、これらが全く描出できない場合には心室の左右関係の診断は不可能となる。               

大血管のループがわかれば、大血管のループを用いて、心室ループを類推することもある（ループルール）。 

③ Step 3、大血管位  

大血管の短軸断面を用いて診断する。二つの大血管の関係には左右関係と前後関係の二つの関係を組み合わ

せて診断する。すなわち、正常心では左右関係を見ると大動脈弁が肺動脈弁より右方にあり Dの関係となる。

ついで前後関係を見ると、大動脈弁が肺動脈弁より後方に位置し、さらに大動脈と肺動脈はクロスするように

走行する。したがって｛○.○.D（spiral）｝と記すべきであるが、この場合は正常(normal)であるため単に

｛○.○.N｝と記す。 

大血管の左右関係はDで正常であっても、前後関係が逆転し大動脈が前方に、肺動脈が後方に位置し、さら

に両大血管は平行に走行する場合には、大血管関係は前後関係が逆転しているため、大血管転位

（transposition）となり｛○.○.DT｝と記す 。（ただし、“T”を略して単に“D”と記すことも多い。） 

両大血管の関係が、左右関係とともに前後関係も逆になると、大動脈が左側で前方に位置することになり｛○.

○.LT｝と記す（同様に“T”を略すことも多い）。 

 その他、両大血管が深さ方向には全く同じ深さにあるため前後関係が同定できず、完全に左右並列に並び平

行に走行することがある。多くの場合心室大血管関係は両大血管右室起始となっているが、完全大血管転位(こ

の場合には大血管関係は左右並列であっても、心室大血管関係は右室―大動脈、左室―肺動脈のつながりにな

っている)となっていることもある。もしくは“逆に左右関係が同定できず全く前後関係になることもある。

このような場合には心室のループを参照し大血管の左右関係を類推する。このように、大血管の関係を見ると

きにはその下にある心室についての情報も参考にするが、心室と大血管関係についてはステップ５で確認する。 

④ Step 4、心房ー心室関係  

Step1から3までの診断を行い｛○.○.○｝と書けばおおよその心臓の構造を示すことができるが、心房心室

関係には正常心のように三尖弁が右室へ、僧帽弁が左室へ挿入しているだけでなくいくつかの異常がある。し

たがって、｛○.○.○｝と記載した後に心房心室関係の異常について追記する。 

正常心では右側に存在した心房が右側の心室に関係し、右側の房室弁が正しく右側の心室に挿入しているこ

とを観察する。左側も同様に左側左房が左側左室に関係する。心房ー心室関係の異常としては、房室弁交差

（criss-crossing）、一側房室弁両室挿入(straddling)、両房室弁同室挿入（double inlet）、一側房室弁閉

鎖（atresia）の五つの場合が存在する。たとえば、僧帽弁の両心室挿入を伴っていれば、｛○.○.○｝straddling 

mitral valve,---- と記載する。 

⑤ Step 5、心室ー大血管関係  

四腔断面から探触子を頭側に傾けて心室と大血管のつながりを確認するとともに、心室の長軸断面により房

室弁と半月弁の間の線維性結合の有無をみる。 

一つの心室から一つの大血管とさらに他の大血管の 50%以上が起始している場合には両大血管右（左）室起

始症と診断することが一般的である。また、右室から起始する血管は基本的に円錐を伴うため、その半月弁と
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房室弁の間には線維性結合を認めず、筋肉組織がエコーで認められる。ファロー四徴症でも、大動脈騎乗が強

く50%以上右室から起始していると考えられる場合には”50%ルール“にしたがうと両大血管右室起始ともいえ

る。しかし、本症では大動脈弁と僧帽弁の間には線維性結合があるため、通常は両大血管右室起始とは呼ばな

い。したがって、50%以上の起始だけでなく、線維性結合の有無も合わせて心室大血管関係診断をすることが

多い。 一方、両大血管左室起始では両大血管の円錐が吸収されたものと考えられ、房室弁と半月弁は線維性

結合をもつようになる。完全大血管転位では左室から肺動脈が、右室から大動脈が起始する。また、両大血管

右室起始では肺動脈と大動脈がともに右室から起始している。 

⑥ 区分診断法のまとめ  

心エコーによる区分診断法は特殊な断面を設定することではなく、心窩部からの断面で心房位を決定すれば、

あとは通常描出する心室短軸断面、大血管短軸断面、四腔断面、心室長軸断面の順に観察すれば自ずと区分診

断法に則った情報が得られる。すなわち、心室短軸断面でステップ２、大血管短軸断面でステップ３、四空断

面でステップ４、心室長軸断面でステップ５を診断できる。したがって、正常構築と思われる心臓のエコー検

査を行う場合でも上記の順に断面を見てゆく習慣をつけることで常に区分診断法を行っていることになる。 

 

Ⅲ. “大血管転位”の落とし穴 

 大血管関係を示すときに用いる“大血管転位”と心室大血管関係を示すときに用いる“完全大血管転位”、

さらに疾患名として用いる“完全大血管転位症”の三つの場合で“大血管転位”という語が用いられるため混

乱しないようにすることが重要である。したがって大血管関係は大血管転位（前後関係）であり、心室大血管

関係は両大血管右室起始している場合には、両大血管右室起始症となるが、より詳しく述べる場合には“TGA

タイプの両大血管右室起始”ということがある。 

 

Ⅳ. ラステリ手術に注意 

 当初は完全大血管転位症のⅢ型（心室中隔欠損兼肺動脈狭窄）に対して、右室から肺動脈へホモグラフトや

人工血管をつなぎ、右室―肺動脈のルートを心外に作成するものである。その後対象疾患として、ファロー四

徴症（肺動脈閉鎖を伴う、あるいは冠動脈異常により右室前壁を切開できない場合）、総動脈幹症、修正大血

管転位症、両大右室起始症などに対しても施行されるため、術式だけで原疾患を特定することはできない。 

 

Ⅴ. 終わりに 

 先天性心疾患のエコー診断においては、区分診断法が重要な位置を占める。しかし、成人先天性心疾患患者

の多くは、手術を受けており正確な区分診断はすでになされていることが多い。また、手術により元の区分診

断と異なった形態となっていることもある。したがって、区分診断法にこだわることなく、心室機能、半月弁

機能、房室弁機能について評価していくことも重要である。区分診断法が施行できなければ先天性心疾患の診

断ができないわけではないばかりか、区分診断だけですべてがわかるわけではない。正確な形態診断が重要で

あることは言うまでもないが、その前に目の前の患者さんが抱えている問題が心室機能、半月弁機能、房室弁

機能、脈、低酸素血症、および心臓以外の臓器の問題など、何に起因するのかを把握することが重要である。

形態診断と合わせて病態診断を考えることが求められる。 
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42. レントゲンをどう読むか 

  森 善樹 （聖隷浜松病院 小児循環器科） 
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43. 成人先天性心疾患の心電図 

  立野 滋 （千葉県循環器病センター 成人先天性心疾患診療部） 
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44. 成人先天性心疾患患者の日常生活管理 

  水野 芳子 （千葉県循環器病センター 看護局） 

 

１．チーム医療 

 後天性の心疾患のほとんどは発症時に入院治療が必要となり、その際に治療や療養行動について説明を受け

る時間があるが、成人先天性心疾患患者の入院経験は小児期のみの場合も多い。そのため、外来診療での限ら

れた時間の中で、治療・疾患管理の説明、情報収集、相談などを効果的に行う必要がある。慢性疾患は生涯管

理が必要であり、加齢や様々なライフイベントに影響を受ける。これらの対応は、医師のみでは時間的に限界

があり、看護師・心理士・ソーシャルワーカー・栄養士・薬剤師などの多職種がそれぞれの専門分野を引き受

けて連携し、本人が希望する治療への最大の効果と QOL が得られるような支援が望まれる。 

 

２．多様な問題 

 成人先天性心疾患は、様々な病態・経過があり抱える問題も多様である。 

１）生活習慣病予防  

２）感染性心内膜炎の予防  

３）慢性心不全悪化予防  

４）不整脈の対応  

５）チアノーゼに伴う合併症の管理  

６）社会心理的問題  

７）妊娠・出産・子育て・介護・認知症  

 

３．日常生活管理 

定期受診 欧米の報告では、先天性心疾患患者の 1/2 から 3/4 が診療を中断し 1）、その原因に成人診療科へ移

行する時期の、疾患の理解不足、小児期の病院での嫌な体験などが挙げられ、診療中断が罹患率と関連する 1）。

自覚症状や内服の必要がなくても、定期受診の継続が重要であることを、病態・治療と経過の見通しと併せて

本人に説明し、繰り返し伝える。 

内服 思春期に服薬アドヒアランス（遵守）の低下が起こり易いと言われる。本人管理への移行や就業など生

活スタイルの変化による飲み忘れや副作用の不安なども影響する。本人が納得し受け入れられるよう治療の説

明や内服方法・回数の検討などを行う。 

適度な運動と肥満防止 海外では小児及び成人先天性心疾患患者の 33%が肥満であるという報告があり２）、小

児期の運動制限や運動習慣の少なさ、社会全体の食習慣の変化などの影響が考えられる。運動耐用能改善の予

後への効果からも運動療法は推奨されており 3）、小児期からの予防的な介入、成人期には病状に適した定期的

な運動の勧め、栄養管理、体重測定などによる肥満の改善及び防止は特に近年の課題と思われる。 

栄養管理 チアノーゼ型心疾患患者に高尿酸血症が多い３）。肥満や鉄乏性貧血、腎障害、胆石などを合併する

場合もあり、適宜栄養指導と相談が必要となる。しかし、きっかけがないと生活習慣を変えにくい。 

脱水予防 季節を問わず、低心機能や腎機能障害、未修復チアノーゼ型の心疾患、フォンタン型手術後の場合

特に脱水予防が必要であり、習慣化するように受診の度に確認する。 
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感染性心内膜炎予防 心房中隔欠損単独を除き、大部分の未修復先天性心疾患はリスクがあり、修復後も人工

材料を使用する手術が多いため感染リスクは高い 4)。日本循環器学会のガイドラインに予防法が示されている

が、文書を渡して説明し、受診毎の、口腔ケアや予防行動の確認が効果的とされる。 

禁煙  小児期からの受診継続のため身についている健康行動として、喫煙経験がない患者は多い印象だが、喫

煙している患者は、発作や手術などのきっかけがなく禁煙できない場合も数少ないがある。本人が禁煙しよう

と思うタイミングで、禁煙外来や補助薬品の利用を促す。 

避妊・妊娠 疾患重症度が高い場合特に、男女共に性行動への不安がある。また、妊娠のリスクがある場合は、

月経異常の有無、避妊方法の確認や内服のリスクの理解を確認する。これらは同性の医療者のほうが話しやす

い内容もあり、主治医と外来看護師、可能であれば助産師や産科医師との連携が望まれる。 

結婚・子育て 結婚は、家族構成や役割の変化、転居、通勤距離の変化などから、身体的・心理的な負担が生

じる場合がある。また、子育ても乳児期・幼児期は特に体力が必要とされ、家族の協力を含めソーシャルサポ

ートが少ないと困難感が増す。病状に見合ったライフスタイルとなるよう予測して相談にのる。 

就業 仕事につきにくい相談がしばしばあり、就業してからも仕事の内容や時間外就労、人間関係のストレス

などで継続しにくい場合もある。就労支援に関する情報提供や可能な身体的負荷、他者に疾患についてどう説

明するか、などの相談にのり、人間関係の対処方法を一緒に考える、または心理面接を紹介し、仕事が継続で

きるように支援する。 

飛行機旅行 問題点は、低酸素、静脈血栓、生理的精神的ストレス、心疾患病態悪化（不整脈、肺血栓等）、

感染症への暴露である 5）。空港での移動が長い場合は車いすを使用し、機内ではアルコールを控えて水分を十

分摂り、適宜下肢の運動を行うなど対応すれば Eisenmenger 症候群のように肺高血圧にチアノーゼを伴う場

合の酸素分圧低下はわずかで安全とされる。念のため酸素ボンベの用意や、旅行先で受診可能な医療施設の確

認や紹介状の準備があるとよい。しかし、チアノーゼを伴わない肺高血圧の場合は、低酸素や脱水が肺高血圧

クリーゼを誘発しやすく勧められない 5）。 

精神的支援 心理的特徴として、問題解決力、自尊感情、独立意識の低さが挙げられている 6）。不安定さを早期

に把握し支援につなげられるように、日常的に気軽に相談できる関係性や利用可能な資源の情報提供が重要と

思われる。 
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45. 川崎病冠動脈瘤合併妊娠の 2例 

  榊原記念病院 産婦人科 

前田 佳紀、桂木 真司、池田 智明 

 

【緒言】川崎病は原因不明の全身性の血管炎であり、冠動脈瘤の合併率は約3％と報告されている。現在、 

川崎病既往患者は延べ27万人を超えており、1990年代前半の心血管後遺症発生率が10％を超えていたことを考

慮すると現在約1万人以上の成人例が心血管後遺症を有しており、その中で妊娠適齢期を迎える症例も少なく

ない。また、妊娠中の循環動態の変化や凝固機能亢進の影響のため既存の冠動脈瘤に対して妊娠中の経過に注

意を要する症例もある。今回我々は、冠動脈瘤合併妊娠を2例経験したので報告する。 

 

【症例 1】；1 経妊 1経産。34歳。1歳時に川崎病発症。RCA＃1に 5㎜大の冠動脈瘤が残存しバイアスピリン

100 ㎎内服していた。32 歳 3 月に胸痛症状出現し冠動脈左前下行枝＃6 に高度狭窄が疑われたが、薬剤負荷心

筋シンチでは虚血所見は陰性であった。同年 8月に CAG 施行したところ有意狭窄ないことを確認。自然妊娠成

立後、当院へ紹介受診。妊娠 30 週 4 日バイアスピリンよりヘパリンカルシウム 5000 単位*2 回/日へ変更とな

った。妊娠 36週 4日前期破水し、同日ヘパリンカルシウムを中止し、翌 36週 5 日自然経腟分娩となった。産

褥 1 日目よりバイアスピリン 100 ㎎/日再開となり、産褥 5 日目に退院となった。心疾患イベントは発生しな

かった。 

 

【症例 2】：0 経妊。30 歳。生後 3か月で川崎病発症し、両側冠動脈瘤残存。バイアスピリンを内服していた。

3.9.14 歳時に CAG 施行したが LAD は閉塞しており Coil 状の側副血行路を通して LAD 末梢へ微弱血流あり。ま

た RCA＃2 には洋梨型の巨大瘤、＃3 にも球状動脈瘤を指摘。心筋シンチでは異常所見なし。24 歳時 MRCA、MR

心筋造影で心筋中隔～下壁の虚血および下壁梗塞を指摘された。25 歳時より労作時呼吸困難感を自覚、26 歳

CAG で LAD＃6 CTO、RCA＃2 CTO であり CABG の方針となり当院へ紹介され同年 CABG（LITA-LAD、RITA-OM、

Ao-SVG-4PD）施行されアーチスト2.5㎎、バイアスピリン100㎎内服開始。27歳の際、フォローCAGではSVG-4PD、

RITA-OM99％狭窄あるも経過観察。29 歳時に自然妊娠成立したためバイアスピリン内服中止し無投薬の状態で

30 歳時に自然経腟分娩し、産褥ともに心疾患イベントは発生しなかった。現在も抗凝固療法を実施していない。 

 

【考察】 

1 例目は抗凝固療法を積極的に行っており、一方、2 例目は無治療で妊娠継続をしていたが、いずれも妊娠、

分娩、産褥期中に心疾患イベントは生じなかった。ただ、川崎病冠動脈瘤合併妊娠での心筋梗塞の報告もあり

治療介入が必要となる場合もある。 

 

【結語】 

川崎病冠動脈瘤合併妊娠は妊娠前の評価が重要であり、妊娠中の抗凝固療法については、アスピリン内服例に

おいては妊娠中後期にヘパリンに切り替える必要性が示唆される。 
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46. 産後にブロモクリプチン投与で心機能は改善したが、多型性心室頻拍を合併し心室細動へ

移行した QT 延長症合併産褥心筋症の 1例 

  中務 智文 （ひたちなか総合病院 循環器内科） 

 

 9 歳の時に QT 延長を指摘され、妊娠高血圧症候群の管理分娩目的に妊娠 36 週で母体搬送と 

なった 23 歳女性。入院時の胸部単純写真で心拡大を認め、心エコー図検査では左室駆出率(EF)

が 31%と左室収縮能低下を認めた。18 歳に施行された心エコーで左室駆出率は正常であった。 

産褥心筋症と診断され、帝王切開で出産となった。出産後にブロモクリプチンを開始し、 

心不全兆候もなく順調な経過を辿っていた。産後3日目に非持続性心室心拍が出現した。その後、

徐々に頻度が増加し、Torsade de pointes(TdP)となり、心室細動に移行し電気的除細動を 

行った。QTc 660msec と著明な延長を認め、低カリウム血症の補正、マグネシウム製剤の 

投与Ⅱ群抗不整脈薬を使用したが、依然として心室性期外収縮(VPC)が頻発、TdP が出現していた。

しかし、Ib 群であるリドカインの投与で完全に VPC を抑制することができた。 

メキシレチンの持続投与を開始した後は、VPC を 1 度も認めず、内服薬に移行した。妊娠前にも

意識消失の既往があったことから、若年であったが植込型除細動器の適応と考えられ、植込術を

行い退院となった。退院時の EF は 47%と改善していた。 

その後の遺伝子検査では LQT1 と診断された。 

 

QT 延長症候群を合併した産褥心筋症において、産後に心不全兆候もなくブロモクリプチンを 

開始し順調な経過を辿っていた中、著明な QT 延長を来し心室細動となったがメキシレチンで 

救命しえた 1例を経験したため報告する。 
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47. 分娩中に B型大動脈解離を発症した Marfan 症候群合併妊娠の一例  

  国立循環器病研究センター 周産期・婦人科 大門 篤史、神谷 千津子、吉松 淳 

 

[症例] 

36 歳、初産婦 

[心臓病歴] 

3 歳時に側弯を指摘されたが、経過観察。6 歳時に側弯の増強、漏斗胸と弱視を指摘、心エコー

で AR、MVP を認めたため、Marfan 症候群を疑われ、精査目的に当センター紹介。遺伝子検査で、

FBN1 遺伝子にフレームシフト変異を検出。29 歳より転居に伴い、以後 A 病院で経過観察となっ

ていた。 

[既往歴] 

側弯手術、気胸、心外膜炎 

[家族歴] 

母方祖父、叔父、叔母が漏斗胸 

突然死や血管手術の家族歴なし 

[妊娠経過] 

最終月経 2014 年 8 月 5 日で、自然妊娠成立。当センターを妊娠 16 週で紹介となり、心エコーで

は、Valsalva 洞径 35mm、遠位弓部径 16mm、下行大動脈径 18mm、AR trivial であった。血管保

護目的にβ-blocker 内服を勧めたが拒否された。自宅が遠方であったため、以後 B病院と当セン

ターで妊娠管理を行った。妊娠38週1日に分娩待機目的に入院。入院時の心エコーでは、Valsalva

洞径 39mm、遠位弓部径 16mm、下行大動脈径 18mm、AR trivial であった。分娩に備え、同意が

得られたため、β-blocker を導入（アーチスト 5mg/day）。Valsalva 洞径が 40mm 以下であり、

硬膜外麻酔下での経腟分娩を計画した。陣痛発来を認めなかったため、妊娠 40 週 0 日でオキシ

トシン点滴による誘発分娩を行った。分娩中の血圧は、平均で 110/60mmHg、最高で 122/61mmHg

と高血圧は認めなかった。分娩第 2期、陣痛開始から 2時間後より吸気時に増強する軽度の背部

痛の訴えがあり、心エコーを行ったが、明らかな大動脈解離を疑う所見は認めなかった。努責を

かけることなく 3296g の女児を分娩。分娩時間は、2 時間 26 分、出血量は、644g であった。分

娩後の血圧上昇を認めなかった。軽度の背部痛が持続するため、胸部レントゲン撮影を行ったが、

気胸を疑う所見や縦隔拡大の所見は認めなかった。吸気時に増強する背部痛が持続するため、産

褥 1 日に造影 CT を行った。左鎖骨下動脈起始後から下行大動脈近位に偽腔開存型の大動脈解離

を認めた。臓器血流障害認めず、保存的に安静と厳重な降圧管理（収縮期血圧 100mmHg 未満を目

標）で経過観察し、以後解離の進行や血管径の増大認めず、産褥○日目に退院となった。 
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48. 重症大動脈弁狭窄症合併妊娠の一例 

信州大学医学部附属病院 循環器内科 成人先天性心疾患センター 元木 博彦 

 

 

症例は 36 歳女性。 

以前より心雑音の指摘はされていたが精査は受けていなかった。 

挙児希望があり産科通院中、2014 年 11 月に妊娠が判明したが、心雑音精査目的に施行された心

臓超音波検査で重症大動脈弁狭窄を指摘され、堕胎するように勧められた。無症状であり、挙児

希望があるため、精査と妊娠継続リスク評価目的に 2015 年 2 月当科初診。 

カテーテル検査の結果、平均圧較差 47.8mmHg の重症大動脈弁狭窄が認められた。 

ガイドラインに従い患者に妊娠継続のリスクを説明の上で患者は挙児を希望した。 

6 月現在患者は無症状で経過している。 

 

重症 AS 合併妊婦症例の当院での経過を報告し、今後のよりよい管理法を検討したい。 

 


