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第 14 回 成人先天性心疾患セミナー プログラム 

 

日時：平成 28年 6月 25日-6月 26日（土,日） 

会場：聖路加国際大学 講堂 

会費：医師 10,000円、他領域専門職 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 28年 6月 25 日（土） 

 

■プログラム 

6月 25日 第 1日目（第 1 会場 聖路加国際大学講堂） 

 

総合司会：川松 直人 （聖路加国際病院） 

 

9:00 opening remark 

八尾 厚史 （東京大学医学部附属病院） 

 

9:10-10:10 （15分講演 5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：白井 丈晶 （加古川西市民病院） 

座長：水野 芳子 （千葉県循環器病センター） 

 

1. 移行期医療を円滑にすすめるために 

  演者：落合 亮太 （横浜市立大学） 

2. 社会保障体制の現状と今後    

  演者：賀藤 均 （国立成育医療研究センター） 

3. 病状認識と自己イメージ 

  演者：青木 雅子 （武蔵野大学看護学部） 

 

10：15-11：15（講演 15分 質疑 5分） 

周辺分野とのブレインストーミング 

座長：立野 滋  （千葉県循環器病センター） 

座長：八尾 厚史 （東京大学医学部附属病院）  

 

4. 心不全と睡眠時無呼吸    

  演者：西畑 庸介 （聖路加国際病院） 
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5. 抗凝固療法と合併症 

  演者：増田 慶太 （筑波大学附属病院） 

6. 右心不全と肝障害 

  演者：藤澤 知雄 （済生会横浜市東部病院） 

 

11:30-12:20 ランチョンセミナー１ （Boston Scientific） 

皮下植え込み型除細動器 

座長：丹羽 公一郎 （聖路加国際病院） 

演者：柳下 大悟 （東京女子医科大学） 

 

12:30-13:30 Lunch break 

 

13:30-15:10 （講演 15分 質疑 5分） 

修正大血管転位の治療戦略 

座長：小野 博  （国立成育医療研究センター） 

座長：稲井 慶  （東京女子医科大学） 

 

7. anatomical repair 

  演者：松尾 浩三   (千葉県循環器病センター） 

8. physiological repair 

  演者：小出 昌秋 （聖隷浜松病院） 

9. CRT 

  演者：宮崎 文 （国立循環器病研究センター） 

10. 心移植 

  演者：清水美妃子 （東京女子医科大学） 

11. 予後 

  演者：島田衣里子 （東京女子医科大学） 

 

15:15-16:30 (提示 10分、討議 15分） 

症例検討 

座長：籏 義仁  （昭和大学横浜市北部病院） 

座長：高橋 一浩    (木沢記念病院） 

 

コメンテーター 

  平田 康隆  （東京大学医学部附属病院） 

  村上 智明  （千葉県こども病院） 

  坂本 一郎  （九州大学病院） 
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12. 心房中隔欠損症術後の肺動脈瘤に対する治療方針の検討 

  演者：斎藤 暁人 （東京大学医学部附属病院） 

13. 右室拡大精査のために当院を紹介となった 2症例 

  演者：川松 直人 （聖路加国際病院） 

14. DORV, 上下心、二心腔修復術後の 30代の患者さんが VTと LVOTOSの治療 

  演者：松本 賢亮 （神戸大学病院） 

 

16:30-16：45 coffee break 

 

16：45-18：30（講演 15分 質疑 5分） 

Failed Fontan とどう戦うか       

座長：白石 公  （国立循環器病研究センター） 

座長：長嶋 光樹 （東京女子医科大学） 

 

15. 心不全 

  演者：増谷 聡 （埼玉医科大学総合医療センター） 

16. 血栓塞栓症 

  演者：大内 秀雄 （国立循環器病研究センター） 

17. 不整脈 

  演者：豊原 啓子 （東京女子医科大学） 

18. PLE 

  演者：朴 仁三 （東京女子医科大学） 

19. 先天性心疾患の緩和ケアの基礎としての死生学 

  演者：中澤 誠 （総合南東北病院） 

 

 

6月 26日 第 2日目（第１会場 聖路加国際大学講堂） 

 

総合司会：福田 旭伸 （聖路加国際病院） 

 

9：00-10:40（講演 15分 質疑 5分） 

ACHD 診療の基本 

座長：三浦 大  （東京都立小児総合医療センター） 

座長：松本 賢亮 （神戸大学病院） 

       

20. 心エコーの形態診断 

  演者：富松 宏文 （東京女子医科大学） 
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21. 心エコーの機能診断 

  演者：小板橋 俊美 （北里大学） 

22. 不整脈の薬物治療 

  演者：竹内 大二 （東京女子医科大学） 

23. 先天性心疾患の MRI診断 

  演者：椎名 由美 （聖路加国際病院） 

24. 体液管理 

  演者：稲井 慶 （東京女子医科大学） 

 

10:40-10:55 coffee break 

 

10:55-12:15（講演 15分 質疑 5分） 

Burning topics  

ASD この穴閉じますか？  

座長：中島 弘道 （千葉県こども病院） 

座長：元木 博彦 （信州大学） 

 

25. 閉じる根拠とその後の治療戦略 

  演者：小林 俊樹 （埼玉医科大学国際医療センター） 

26. 閉じなかった症例 ー根拠とその後の治療戦略ー 

  演者：小暮 智仁 （東京女子医科大学） 

27. 肺高血圧 

  演者：福島 裕之 （慶應義塾大学） 

28. PFOと奇異性塞栓 

  演者：杉山 央 （東京女子医科大学） 

 

12:15-13：00 Lunch break 

 

13：00-13：50  ランチョンセミナー2 (第一三共株式会社）  

第 3 の死因、thromboembolism、を考える   

座長：小宮山 伸之 （聖路加国際病院） 

演者：伊藤 浩  （岡山大学） 

 

14:00-15:40（講演 20分 討議 5分）    

Surgery ー歴史の扉を開けてー 

座長：市川 肇  （国立循環器病研究センター） 

座長：中澤 誠  （総合南東北病院） 
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29. Fontan の今、昔 

  演者：長嶋 光樹 （東京女子医科大学） 

30. Rastelli の今、昔 

  演者：松尾 浩三   (千葉県循環器病センター） 

31. 弁形成の今、昔 

  演者：河田 政明 （自治医科大学とちぎ子ども医療センター） 

32. 補助循環の今、昔 

  演者：上野 高義 （大阪大学） 

 

15:40 closing remark   

稲井 慶  （東京女子医科大学） 

 

 

6月 26日 第 2日目（第 2 会場 聖路加国際大学 4階 403教室） 

 

 

9：00-10:40（講演 15分 質疑 5分） 

小児科医/内科医の思考法を盗む    

座長：建部 俊介 （東北大学病院）  

座長：仁田 学  （横浜市立大学） 

 

33. 先天性心疾患の血行動態を読む 

  演者：森 善樹 （聖隷浜松病院） 

34. 遺伝性心疾患の診断と管理 

  演者：山岸 敬幸 （慶応義塾大学） 

35. メタボリックシンドロームの診療 

  演者：水野 篤  （聖路加国際病院） 

36. 急性冠症候群の治療 

  演者：水野 篤 （聖路加国際病院） 

37. 心房細動の治療 

  演者：安達 亨 （筑波大学附属病院） 

 

10:40-10:55 coffee break 
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10:55-12:15 （講演 15分 質疑 5分） 

女性特有の問題について考える 

座長：篠原 徳子 （東京女子医科大学） 

座長：吉松 淳  （国立循環器病研究センター） 

 

38. 月経と卵巣機能 

  演者：神谷 千津子 （国立循環器病研究センター） 

39. 女性のメンタルケア 

  演者：太田 真弓 （さいとうクリニック） 

40. 妊娠出産問題-出産法の選択 

  演者：桂木 真司 （榊原記念病院） 

41. 妊娠出産問題-麻酔の選択 

  演者：照井 克生 （埼玉医科大学総合医療センター） 

 

14:00-15:40 症例検討 （講演 10分 討議 10分）  

妊娠出産/女性問題を中心に 

座長：兵藤 博信 （東京都立墨東病院） 

座長：池田 智明 （三重大学） 

コメンテーター 

  松田 義雄  （国際医療福祉大学） 

小川 正樹  （東京女子医科大学） 

神谷 千津子 （国立循環器病研究センター） 

犬塚 亮  （東京大学病院） 

山村 健一郎 （九州大学病院） 

 

42. ICDホームモニタリング機能により産褥 volume overload を検知した bicuspid AR、 

生体弁置換術後の一症例 

  演者：岩永 直子 （国立循環器病研究センター） 

43. 房室中隔欠損修復術後に不妊治療を行った一例 

  演者：西岡 美喜子 （三重大学） 

44. 家族性 HCMでモロー術後妊娠の一例 

  演者：河村 卓弥 （榊原記念病院） 

45. フォンタン術後妊娠の 1例 

  演者：元木 博彦 （信州大学） 

46. TOF術後 drop outし、妊娠後来院した１症例 

  演者：小板橋 俊美 （北里大学） 
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抄録 
 

 

1. 移行期医療を円滑にすすめるために 

  落合 亮太 （横浜市立大学 がん・先端成人看護学） 

 

小児科から転院・転科しなければ移行期医療は不要か 

 本邦における移行期医療は、欧米における Transition を背景としており、患者が思春期から

成人期に移行するにあたり、継続的で良質、かつ発達に即した医療サービスを提供することを通

して、CSHCNが生涯にわたり持てる機能と潜在能力を最大限に発揮することを目的とする 1。 

 移行期医療における患者の受療パターンは下記の 4パターンに類型化される 1。 

1. 完全に成人診療科に移行する 

2. 小児科と成人診療科の両方にかかる 

3. 小児科に継続して受診する 

4. どこにも定期的に受診しない 

先天性心疾患においては、一部の単純疾患を除き、多くが長期にわたる経過観察・加療を必要と

し、1から 3のパターンに該当する。近年、循環器内科医の成人先天性心疾患分野への進出が進

みつつあることにより、1や 2のパターンに注目が集まっている。 

 他方、未だに成人先天性心疾患を自身の専門としてキャリアプランを築こうとする循環器内科

医は多くないのも事実である。また、人的な問題以外にも、先天性心疾患診療の中核を担う独立

型小児病院と成人先天性心疾患診療の中核を担いうる総合病院が遠いなどの地理的な理由によ

り、1や 2のパターンを取りづらい地域も少なくない。さらに、患者とその家族、小児科医間の

信頼関係・愛着も転科・転院を難しくする要因となっている。この傾向は米国でも同様であり、

全国の小児循環器科医を対象にした調査において、成人期医療への移行の障壁として挙げられた

要因の 1 位は「家族の小児医療従事者への愛着」であり、以下、「患者の小児医療従事者への愛

着」「ACHD を専門とする成人期医療従事者の不足」「患者の感情・認知的幼さ」「医療従事者の患

者・家族への愛着」の順であった 2。 

 受療パターン 1〜3 のどれが適切かは、患者の病状、発達、地域の医療資源などにより、一概

には言えない。しかし、独立型小児病院単独での成人先天性心疾患診療は医療者のマンパワー、

入院環境、成人期疾患への対応の観点から望ましいとは言えず、必然的に 1から 2の受療パター

ンをとる必要がある。また、患者は成人期を迎えれば、就職や結婚などにより転居し、それに伴

い転院をすることもある。このように、患者は様々な理由により、生涯にわたり同一施設で診療

を受けるとは限らない。医療者としては、患者が成長に伴い、どこに行っても、どのような受療

パターンになっても困らないよう、患者と家族を教育・支援していく必要がある。さまざまな状

況に対応できる、その人なりの柔軟さの育成こそ、移行期医療の目指すものの一つである。 
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自分で病名が言えなければいけないのか 

 移行期医療について議論される際、自分で病名が言えるか、患者が一人で外来を受診している

かが、しばしば注目される。この 2点は確かに重要である。カナダの研究では、小児科を一人で

外来を受診していた患者ほど、成人先天性心疾患専門施設へ適切に移行できていたことが示され

ており 3、一人での外来受診は、患者の自立性やアドヒアランスを評価する指標となり得ると考

えられる。また、成人期を迎えた患者が成人診療科を初めて受診する際、特に発達の偏りなどが

なければ、現病歴を問われることは診療上、自然の流れであり、その際に病名を答えられなけれ

ば、成人診療科医師とのコミュニケーションはスタート地点からぎくしゃくしたものとなってし

まう。 

 とは言え、小児科での経過観察を続け、成人先天性心疾患専門施設へ移行しなければ、あるい

は、小児科と成人診療科を完璧にカバーするデータベースが構築され、病名のみならず過去のす

べての診療情報が完全に共有されるようになれば、これらの問題は生じない。では、やはり一人

で受診しなくても、病名を言えなくても良いのだろうか。 

 表 1 は成人先天性心疾患看護情報交換会が作成する移行期医療用の問診票である。「今かかっ

ている病院と医師の名前を言えますか」「あなたの主な病名を言えますか」から始まり、項目が

進むにつれて話題は職業選択や妊娠・出産、社会保障制度利用に及ぶ。前半は知識を問う項目が

多いが、後半は将来設計などの意思決定に関する項目が増えてくる。重要なことは疾患に関する

一定の理解が意思決定の基盤となっている点である。例えば、患者は就職時、どこまで自分の病

気を開示するか、障害者枠か一般枠のどちらで就職活動をするか、必要とする配慮をどのように

雇用側に伝えるかなど、自ら考えなければならない。「病気のことはよくわからなかったけど、

就職したら何回か倒れつつもなんとかなった」という声も確かに聞くが、「就職してみたら、と

ても自分の体で続けられるような職場環境ではなく退職した」との声も聞く。就職そのものも重

要だが、さらに重要なことは就業を継続して、生活を維持することである。就業継続を困難にす

る要因として、社会の不理解は確実に存在するが、困難な状況になる前に患者自身ができること

を行えるよう、患者を支援・教育していくことが移行期医療の役割の一つである。自分で病名を

言えるようになることは、患者自身の意思決定の基盤となる。 

 

移行期医療を円滑に進めるために必要なことは何か 

 移行期医療に必要なことは、医療者の立場から言えば、「この患者は将来的に自分の手を離れ

るかもしれない」という意識であり、ご家族の立場から、「この子は私が死んだ後も生きていか

なければいけない」という意識であると考える。緩和ケアの分野では「この患者が 1年以内に亡

くなったら驚くか」というサプライズクエスチョンがアドバンス・ケア・プランニングのタイミ

ングを計る指標として用いられているが、移行期医療においては「この患者は自分の手を離れて

も社会で生きていけるか」が移行期医療の必要性・達成状況を評価しうるのではないだろうか。

患者が将来的に転科・転院するかは様々な条件により一概には言えない。患者によっては病名を

自力で伝えることが難しい人もいれば、就職が難しい人もいる。しかし、その人も例えば心臓手

帳を活用するなどすれば、病名を伝えられるかもしれない。社会保障制度を活用すれば生活費を
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確保できるかもしれない。患者・家族の教育に限らず、社会資源の活用を含めた周囲の環境整備

も含めて、その人なりの自立を支援することが移行期医療の役割だという認識を患者・家族・医

療関係者で共有することが移行期医療を円滑に進めるために最も重要だろう。 

 

 

表 1 成人先天性心疾患看護情報交換会が作成する問診票（回答は「はい･いいえ」の 2つ） 

 

1. 今かかっている病院と医師の名前を言えますか 

2. あなたの主な病名を言えますか 

3. あなたが受けた主な手術の名前を言えますか 

4. 現在飲んでいる薬の名前と主な効果を言えますか 

5. 現在飲んでいる薬について気をつけることを言えますか 

6. 医師や看護師に自分で質問したり、質問に答えたりすることはできますか 

7. できること、できないこと（体育・部活動等）について医師に確認していますか 

8. 身の回りの整理整とんや家事など、無理のない範囲で自分でできることは自分で行っていますか 

9. 感染性心内膜炎の予防方法を言えますか 

10. 受診したほうがいい症状と対処方法を言えますか 

11. 自分で外来受診を予約することはできますか 

12. お酒・たばこをひかえる、十分な休息をとるなど、生活するうえで気をつけることを言えますか 

13. 職業を選択する際の注意事項について主治医に確認していますか 

14. 異性とのつきあい方で注意することについて、ご家族や主治医と話したことがありますか 

15. 現在、利用している社会保障制度と、利用するうえで必要な手続きを言えますか 

 

 

 

 

引用文献 

1. 横谷進, 落合亮太, 小林信秋, 駒松仁子, 増子孝徳, 水口雅, et al. 小児期発症疾患を有する患者の 

移行期医療に関する提言. 日本小児科学会雑誌 2014;118:98-106. 

2. Fernandes SM, Khairy P, Fishman L, Melvin P, O'Sullivan-Oliveira J, Sawicki GS, et al. 

Referral patterns and perceived barriers to adult congenital heart disease care: results of a 

survey of U.S. pediatric cardiologists. J Am Coll Cardiol 2012;60:2411-2418. 

3. Reid GJ, Irvine MJ, McCrindle BW, Sananes R, Ritvo PG, Siu SC, et al. Prevalence and 

correlates of successful transfer from pediatric to adult health care among a cohort of young 

adults with complex congenital heart defects. Pediatrics 2004;113:197-205. 
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2. 社会保障体制の現状と今後    

  賀藤 均 （国立成育医療研究センター 循環器科） 
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3. 病状認識と自己イメージ 

先天性心疾患患者の小児期におけるボディイメージの形成過程から考える 

  青木 雅子 （武蔵野大学看護学部） 

 

先天性心疾患を持つ子どもたちは，手術が済んでも生涯にわたる医療的ケアを必要としながら成長・発

達し続けている。そこでは，病気に対する周囲の理解や運動制限に伴う苦痛体験，合併症や突然死に対す

る不安といった疾患の特殊性から生じる生活全般への問題が生じている。先天性心疾患をめぐる心理社会

的問題については，日本成人先天性心疾患学会においても多くの課題が議論され，成人期への移行期支援

やライフイベントに伴う支援なども発信されている。 

先天性心疾患の子どもに関しても，これまでは疾病中心的な側面から捉えられることが多かったが，子

どもが病気とともにどのように生きているのかについて，子どもの生活に即して理解されるようになって

きた。また，子どもの QOL の向上や自立に向けた小児期からの支援も重視されている。 

先天性心疾患をもつ子どものたちの生活環境は，成長・発達に伴って著しく変化しており，身体的な疲

労や苦痛のみならず，さまざまな制限や心機能の低下により思いどおりにならないことが起こってくる。

また，慎重な管理を必要とする状況になくても体調を整える工夫を余儀なくされ，発作の出現や突然死に

対する不安を抱いたりする。そのため，病気そのものや病気である自分に対して否定的なイメージをもち，

自己のコントロール感や肯定感が低下することもある。これらは，生活していくうえで直面する逆境や 

困難に対して，子どもが適応的に対処する力を発揮できない状況をもたらし，自立や生き方に多大に影響

してくる。そのため，小児期において肯定的な自己イメージを構築することは，将来の自立に向けた要で

ある。 

以上を踏まえて，本テーマである先天性心疾患を持つ子どもの病状認識と自己イメージについて，子ど

も自身が捉えた“ボディイメージ”を手がかりに考えてみたい。ボディイメージに焦点を当てる理由は，

ボディイメージとは「自己を最も具現的に表すものである」，「自己と身体そして環境との相互作用の体験

の一側面であり，その人の生活してきたすべてのものに関与している」からである。すなわち，ボディイ

メージは，自分をどのように思っているのかという自己認識を具現化し，子どもの理解を深めると考えて

いる。 

ここでは，先天性心疾患患者の小児期におけるボディイメージの形成過程についての研究の結果をもと

に進めていくこととする。本研究は，先天性心疾患患者 21名の方々にご協力いただき，小児期における

身体に対する思いを回想した語りを分析したものである。ボディイメージの形成過程は次のストーリーで

あった。先天性心疾患をもつ子どもは，もの心ついたときに自分の身体に対して「あたりまえである」と

いう認識を持っていた。【もの心ついたときのあたりまえさ】は，自分の体内感覚そのものであり価値判

断を伴わない認識であった。ところが，家族の中から外の社会に進出して友だちと比較しはじめると，「あ

たりまえじゃない」という身体心理社会的な【不都合さを実感】した。やがて，友だちの中でのあたりま

えを希求するようになり，友だちへの【同化を試みる】ようになった。また，友だちと良好な関係を築く

ために，自分の病気を知ってもらうかどうかという【ジレンマとの駆け引き】をしていた。さらに，重要

他者が養育者から友だちへと移るにつれて，自分で何とか身体の調子を整えて生活できるように【調整力

を発揮】していた。この調整力は，これまでの体験で習熟してきた体調の把握によって意識的にも無意識
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的にも発揮された。そうした結果，身体のコントロール感や周囲の人々からの理解，適応できるという実

感を得てくると，【自分らしいあたりまえさを再構築】する創造力は促進されていった。反対に，自分を

封じ込めたりジレンマを払拭できない場合は，コントロール感や適応していく実感は弱まり，あたりまえ

ではないという認識が再燃した。 

もの心ついたときの体内感覚によるボディイメージは，社会的営みを通して自己イメージへと創造され

ていた。小児期におけるボディイメージの形成過程では，子ども自身が，身体を適切に理解できること，

必要に応じて他者に状況を伝えられること，他者からの理解があること，相談できる誰かがいること，さ

らに，コントロール感を獲得し，適応している実感を高めることなどが安定した自己構築につながると考

えられた。 

ボディイメージを理解することは，ボディイメージが身体に依拠しているがゆえに，子どもの身体心理

社会的営みを含めた自己認識を理解する具体的なアプローチであると考えている。この理解のもとに，こ

れからを生きる子どもたちが，サポートを得るという受動的な観点のみならず，友だちと対等な立場で切

磋琢磨していく経験を積みながら，子どもの自己肯定感を高めていく支援，子どもの生きやすさを保障し

ていく支援につなげたい。 

以上のように，今回は，先天性心疾患患者のボディイメージについての研究結果を中心に，小児期を 

通したボディイメージの形成過程の特徴を踏まえたうえで，私案ながら子どもの可能性を引き出す支援の

方向性を述べたいと考えている。 
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4. 心不全と睡眠時無呼吸     

  西畑 庸介 （聖路加国際病院 循環器内科） 

 

睡眠時無呼吸（睡眠呼吸障害、SDB；sleep disordered breathing）は心不全患者の 

47～76%に合併すると報告されるが 1-4)、睡眠呼吸障害と心不全の関連は非常に複雑である。 

一般的に心血管疾患には閉塞性睡眠時無呼吸（OSA; obstructive sleep apnea）の合併が多い

とされるが、心不全では OSA のみならず中枢性睡眠時無呼吸（CSA; central sleep apnea）も高

率に合併し、心不全の病状によってその表現型が変化し、一晩の間にも入眠初期から後期にかけ

て OSA から CSAへシフトすることもある。 

 

1. 閉塞性睡眠時無呼吸（OSA; obstructive sleep apnea） 

OSA に代表される慢性的な睡眠呼吸障害は低酸素血症、酸化ストレス、交感神経活性の亢進と

いった機序により直接的な心筋障害を引き起こす可能性を秘めているだけでなく、高血圧、糖尿

病、冠動脈疾患、不整脈といった心不全のリスク因子に強く影響を及ぼす。 

OSA による直接的な血行動態への影響も知られている。閉塞性無呼吸中は上気道が閉塞した状

態で胸郭が拡張しようとするため胸腔内に非常に高度の陰圧がかかり、左室の transmural 

pressure を増大させ、左室後負荷が増大した状態となる。胸腔内陰圧により静脈還流は増加し右

室の前負荷は増加した状態となるが、無呼吸による低酸素状態は低酸素性の肺動脈攣縮を惹起し、

右室後負荷は増大する。前負荷・後負荷ともに増加した右室は拡張し心室中隔を介して左室を圧

排することになるが、低酸素性肺動脈攣縮とあわせて左室充満が妨げられ、左室の前負荷減少・

後負荷増大により一回拍出量・心拍出量は減少する（図 1）5)。心不全患者では健常者と比較し

て OSA による血行動態の変化がより顕著であることも報告されている 6)。 

 

 

OSA では左室後負荷の増大により心筋酸素需要は増加するが、OSA 中は低酸素状態となるだけ

でなく冠動脈血流も低下するため心筋虚血が誘発され 6)、左室収縮障害・左室拡張障害に結びつ

く。このようなストレスが繰り返されることにより左室リモデリング、左室肥大が形成され、 

心不全の基礎が構築される。 
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また、OSA患者では左室拡張障害とは独立して左房拡大が形成されることも報告されている 7)。

その機序としては、胸腔内陰圧により心房筋が引き伸ばされるだけでなく、静脈還流の増大によ

り胸腔内に戻ってきた血流が心房内に流入することで心房の volume overload が引き起こされ、

これが左房拡大の主因であるとの報告がある 8)。OSA に心房細動が合併しやすいのは、低酸素血

症や交感神経活性の亢進のみならず、OSA による直接的な左房拡大が強く影響しているとされ、

動物実験でOSA中に下大静脈をバルーンで閉塞させると左房拡大が抑制されるとともに心房細動

誘発率の有意な低下が見られた 8)。 

 OSA は心不全の基礎疾患となるだけでなく、心不全の予後不良因子でもある。OSA が軽症以下

であった心不全患者と比較し、中等症以上の OSAを有する心不全患者では交絡因子で調整後も死

亡率が有意に高かったと報告されている 9)。これに対し OSAを CPAP（continuous positive airway 

pressure）で治療することで心機能の改善や心不全再入院・総死亡が減少することが報告されて

いる 10, 11)。 

 

2. 中枢性睡眠時無呼吸（CSA; central sleep apnea） 

CSA の合併頻度は肺動脈楔入圧（pulmonary capillary wedge pressure; PCWP）と正の相関、

心係数（cardiac index; CI）と負の相関を示す。つまり、心不全が重症であるほど CSA の合併

率は高くなり 12)、CSAを合併した心不全患者は予後不良であることも報告されている 13)。しかし、

β遮断薬、抗アルドステロン薬、CRTといった心不全治療により心不全状態が改善すると CSAも

軽減することが報告されており 14-16)、その適切な評価時期は明らかでない。 

心不全に合併する CSAに対して CPAPを用いて介入した大規模臨床試験 CANPAP trialでは、CPAP

群で SDB と LVEF の有意な改善を認めたものの予後改善効果は認められなかった 17)。しかし、そ

の後のサブ解析で CPAPにより SDBの改善（AHI 15/h 未満）が得られた responder 群では予後改

善効果が示され、CSA に対する治療介入に期待がもたれた 18)。CSA の治療機器として開発された

adaptive servo ventilation（ASV）は自発呼吸の強弱に合わせてサポート圧を変動させること

で最終的に自発呼吸を安定させる陽圧換気デバイスであるが、CPAP・BiPAP・HOT (Home oxygen 

therapy)といった従来治療と比較して CSAを効果的に治療可能である 19)。CSA合併心不全患者に

対する ASV 療法は CPAP と比較して治療コンプライアンスが良好で 20)、LVEF・NT-pro BNP・運動

耐容能の改善をもたらし 20-23)、交感神経活性を抑制し 24-26)、心臓死や心不全による再入院を抑制

するとの報告が小規模ではあるが複数なされ、メタアナリシスでも同様の結果が得られた 27-31)。

しかし、ASVの効果を前向きに検証するために本邦で行われた SAIVOR-C試験では、ASV群もコン

トロール群も同様に左室機能の改善を認め群間差に有意性は立証できず、予後改善効果も有意性

を証明できなかった 32)。 

CSA 合併心不全（LVEF ≤ 45%）に対する ASV の予後改善効果を検証した国際的多施設共同無作

為化比較試験 SERVE-HFでは、primary end pointである death from any cause および lifesaving 

cardiovascular intervention に有意差はつかなかったものの、コントロール群と比較して ASV

群で全死亡および心血管死が有意に多いという驚きの結果であり、これを受けて ESC (European 

Society of Cardiology)が 2016 年 5月に更新した Guidelines for the diagnosis and treatment 
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of acute and chronic heart failure では LVEFの低下した心不全に対する ASV療法は Class Ⅲ

（Level B）、禁忌とされた。しかしながら、LVEFの低下していない群では ASVの adverse effect

は有意ではなく、後続の CAT-HF study34)では、SERVE-HF の結果を受けて entry が早期に中止さ

れ患者数が予定数に満たなかったため有意性は立証できなかったものの、左室機能の保持された

心不全患者においては ASVが心不全入院を抑制する傾向が見られた。 

 ASV を含む陽圧換気療法が混沌とする中、別の治療手段として横隔神経刺激による呼吸調節で

CSAの改善が得られることが報告され 35)、その前向き比較試験の良好な結果がHeart Failure 2016

（Florence, Italy）で公表された。結果としては横隔神経刺激により CSA は有意な改善が得ら

れ、無呼吸関連症状や運動耐容能、QOL の改善に結びついた、更に、有害事象はほとんど見られ

なかったとのことであった。CSA 合併心不全の予後改善が得られるかどうか、更なる結果に期待

したいところである。 

 

3. 心不全と陽圧換気療法 

SERVE-HFの試験結果を解釈するに当たり忘れてはならいないことがある。陽圧換気療法は心不

全の状態次第で血行動態に与える効果が真逆となるのである。左室機能の低下した心不全患者に

対して CPAP 5 cmH2O の気道陽圧をかけた時、PCWP ≥ 12 cmH2O の High PCWP 群では CI が増加し

たのに対して、PCWP < 12 cmH2O の low PCWP 群では CI が低下したとの報告がある 36)。ASV を用

いた研究でも同様の結果であり 37-38)、うっ血が解除された患者（low PCWP）では気道陽圧を高く

すればするほど CIが低下するのである 39)。 

SERVE-HF では ASV 群で院外突然死が増加したとの結果であったが、ICD (implantable 

cardioverter defibrillator)植込み後の患者をみる限り ASV 群では ICD の適切作動は減少傾向

にあり（HR 0.71, p = 0.08）、不整脈による突然死が増加したとは考えにくい。6 分間歩行距離

は ASV 群で徐々に短縮し 48 週経過時点で対照群と比較して有意な悪化を認めていた。CSAを消す

ことに注力するあまり、血行動態の変化に気づかず心拍出量が有意に低下していたことを反映し

ているのではないかと推測する（あくまで個人的な推測）。 

冒頭で述べた通り、心不全と睡眠呼吸障害の関係は非常に複雑である。日中、下肢に貯留した

水分が夜間臥床中に静脈還流として頚部から胸部に体液移動（fluid shift）を来し、肺うっ血

を増強することで CSA を悪化させ、更には喉頭浮腫が OSA を悪化させることが示されている 40)。

心不全治療により CSAのみならず OSAも含めた睡眠呼吸障害が改善することはこの fluid shift

により説明可能であり、fluid shift が起こらなければ陽圧換気の効果にも期待しにくいのは容

易に想像できる。陽圧換気そのものが心不全の予後を悪化させるわけではなく、血行動態を無視

した闇雲な陽圧が心不全に暗雲をかけてしまうのであろう。現状では、左室機能が低下し CSAを

合併した心不全患者に対して、CSAの改善を意図した ASV療法は控えるべきであるが、血行動態、

とくに肺うっ血の程度と心拍出量に注意して適度な陽圧をかけることは、難治性心不全患者に対

する一条の光明になるものと期待したい。 
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5. 抗凝固療法と合併症  

  増田 慶太 （筑波大学附属病院 循環器内科） 

 

 

成人先天性心疾患患者の管理において、血栓塞栓症の予防は重要な問題の一つであり、一般成

人に比べて若年、かつ典型的な心血管リスク因子が少ないにも関わらず、血栓塞栓症の頻度はむ

しろ高いとされている。これは、特異な血行動態・術後の瘢痕組織・不整脈・凝固線溶系異常・

心腔内シャントなど、成人先天性心疾患患者が持つ特有な臨床背景が理由になっていると思われ

るが、一般成人と同じように抗凝固療法を施行できるかどうかについては不明な点が多く、科学

的なエビデンスにも乏しいというのが現状である。 

 

本講義では、不整脈、チアノーゼ性心疾患、Ｆｏｎｔａｎ術後といった抗凝固療法が必要にな

り得る疾患に焦点をあてながら、成人先天性心疾患患者における抗凝固療法の使用の現状や合併

症につき概説する。また、最近使用可能となっている新規経口抗凝固薬（Novel Oral 

Anticoagulants, NOAC）についても考察を加える。 
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6. 右心不全と肝障害 

  藤澤 知雄 （済生会横浜市東部病院 小児肝臓消化器科） 

 

はじめに 

肝臓は門脈と肝動脈からの血流を受けており、全身の循環系と関連性が高い。肝臓は全心拍出量の約 25%の

血流を受けており、種々の循環障害に対しては影響を受けやすい臓器である。循環障害としては先天性心疾患

の中では虚血性肝障害とうっ血肝に分けられる。うっ血肝としては、僧房弁狭窄症、三尖弁閉鎖不全症、肺性

心、心筋炎、収縮性心内膜炎など、すべての右心不全が原因となる。内科領域では慢性心不全に肝硬変を伴う

ことは良く知られており、これを”Cardiac cirrhosis”と呼ばれる。うっ血肝では肝静脈圧上昇により肝類

洞周囲の浮腫(perisinusoidal edema)を来たし、肝細胞への酸素拡散が低下し、炎症を伴わない虚血性の小葉

中心性の線維化をきたすことが、主な原因である。最近、先天性心疾患の中で、Fontan associated liver disease 

(以下 FALDと略)とが注目されている。 

表 1 に 2010 年までに報告された FALD に関する主な報告例を示した(1)。肝組織所見では小葉の中心静脈周

囲に放射線状の線維化、中心静脈間の線維性隔壁の形成、類洞の著明な拡大がみられ、FALDの病態は中心静脈

圧(CVP)の慢性的な上昇、およびそれに伴う下大静脈、肝静脈のうっ血に起因し、肝線維化が進行するとうっ

血性肝硬変になると考えられる。しかし、Fontan術の術式、心房中隔開窓術(fenestration)の有無、CVP上昇

がどのように肝臓に影響し、肝線維化を進展させ肝硬変に至る過程などに関する検討もされているが、不明な

点が多い。また FALD の中にはうっ血肝にとどまらず、限局性結節性過形成(Focal nodular hyperplasia 以下

FNH と略)、肝腺腫、肝細胞がんの合併がみられる(2）。肝線維化に関して、Fontan術後のうっ血性肝性硬変例

において、血清線維化ﾏｰｶｰが肝線維化の進行に関連している(3)。2010 年以以降の重要な論文として、類洞の

線維化にとどまらず、小葉内の門脈域にも線維化が半数の症例にみられる。また肝針生検による肝組織を検討

ではほぼ全例に肝類洞の線維化がみられ、高率に小葉の門脈域の線維化がある。さらに一部は肝硬変に進展し

ており、門脈域の線維化と血液検査では血小板減少が相関している。血小板減少は肝線維化が進行すると門脈

圧亢進による脾機能亢進と肝実質細胞の減少によるﾄﾛﾝﾎﾞﾎﾟｴﾁﾝ産生の低下が原因と考えられる。 

FALD の頻度に関して、欧米では Fontan 術後に約 50%に FALD がみられるとされている。本邦における FALD

の頻度に関する報告はほとんどない。FALDはまだ一般の小児科医や内科医に知られていないためである。 

 一般に肝線維化の原因は肝炎ｳｲﾙｽ感染、ｱﾙｺｰﾙ過剰摂取、ﾒﾀﾎﾞﾘｯｸ症候群、うっ血肝など多岐にわたっている。

この中で肝炎ｳｲﾙｽ感染における肝線維化のﾒｶﾆｽﾞﾑは炎症により肝内ﾏｸﾛﾌｧｰｼﾞである Kupffer細胞が活性化する

と Transforming growth factor-β(TGF-β)などのｻｲﾄｶｲﾝや Matrix metalloproteikinase (MMP)などの蛋白分

解酵素が産生される。TGF-βなどのｻｲﾄｶｲﾝは類洞内皮細胞と肝細胞間の Disse腔に存在する肝星細胞を活性化

し、筋線維芽細胞へと形質転換させる。活性化された肝星細胞は細胞外ﾏﾄﾘｯｸｽであるｺﾗｰｹﾞﾝを産生する。また

同時に MMPはｺﾗｰｹﾞﾝの分解を促進するが、肝組織中の MMP の抑制因子が動員されないと線維産生が優位になる

と考えられる。結局、肝線維化はこの線維合成系と分解系の平衡が破綻することによると考えられている。肝

線維化の要因として肝炎ｳｲﾙｽ感染以外にはｱﾙｺｰﾙや類洞内圧に増加も原因となることが報告されている。動物

実験では肝静脈を結紮してうっ血肝を作成すると肝星細胞が筋線維芽細胞に形質転換しｺﾗｰｹﾞﾝなどのﾏﾄﾘｯｸｽ

蛋白を産生されることを確認されている。 
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心機能と肝組織に関しては、肝線維化と CVPは相関している(表 2)(4)。また類洞の圧負荷のみならず、前述

したような心拍出の減少による酸素供給の低下も肝線維化の一因と考えられている。さらに、うっ血性肝硬変

は類洞内に血栓が増加し、小葉内の中心静脈から肝静脈に波及し、虚血性の変化により実質細胞量の減少する

ことが線維化に関与している。 

このように、現時点では FALD は肝静脈圧の上昇による肝類洞の拡張による機械的刺激、血栓形成、虚血に

より肝細胞への酸素供給の低下により肝類洞の線維化がみられ、さらに門脈域の線維化が加わることで肝硬変

に進展すると考えられる。このように FALD では肝類洞の線維化に留まらず門脈域の線維化があることが肝硬

変に進展ことは Fontan 術後の管理上、重要であり、いったん肝硬変が完成すれば著明な肝機能低下に伴う慢

性肝不全や血行動態の変化によって脾腫、門脈体静脈ｼｬﾝﾄ、血小板減少、消化管静脈瘤など門脈圧亢進症状が

発現する。さらに肝硬変まで進行すると肝細胞がんの発生する頻度は高くなる。 

 

診断 

AST や ALT など一般的な肝機能検査では肝の予備能、慢性的な肝障害を十分に反映しない。肝病変を示す検

査としてはﾌﾟﾛﾄﾛﾝﾋﾞﾝ時間、血小板値が有用である。ﾌﾟﾛﾄﾛﾝﾋﾞﾝ時間は肝予備能を判定するには良いので、経時

的に測定すべきである。しかし、Fontan術後ではｱｽﾋﾟﾘﾝやﾜｰﾌｧﾘﾝ Rなどを服用している例があり、慎重に評価

すべきである。また IV 型ｺﾗｰｹﾞﾝ、ﾋｱﾙﾛﾝ酸、ﾌﾟﾛｺﾗｰｹﾞﾝ-III-ﾌﾟﾌﾟﾁﾄﾞ(P-III-P)などの線維化ﾏｰｶｰが FALD の評

価には有用であるが、肝硬変と非肝硬変の区別はこれらの線維化ﾏｰｶｰだけでは困難である。前述したように血

小板数も重要であり肝線維化が進行すると血小板数は減少する。血小板数はﾜﾝﾎﾟｲﾝﾄでの判断や無脾症候群で

の評価は難しいが、経時的に検査すべき項目である。 

一方、肝線維化が進展した場合は常に肝細胞がんなどの発生に注意すべきでありｱﾙﾌｧﾌｪﾄﾌﾟﾛﾃｲﾝ(AFP)や

PIVKA-II も定期的に検査すべきであるが、ﾜｰﾌｧﾘﾝ R使用時では変性ﾋﾞﾀﾐﾝ K が増加するために後者は疑陽性に

なるので注意する必要がある 

 

1.画像 

超音波検査は肝表面の凹凸、辺縁、肝静脈の拡張、占拠性病変などを観察する。肝硬変になれば超音波検査

の診断は比較的容易であるが、肝線維化の進展度の判断は難しい。超音波所見の中では実質内の hyperechoic 

spots(HES)が注目されている(US１、2)。線維化を定量的に評価するのは困難であるが、超音波装置を用いた

肝の線維化による弾性診断が可能となっている。すなわち FibroScanR弾性波が肝を伝搬する速度を計測するこ

とにより肝の弾性値を測定することが可能になった。また MR elastographyは MRIを用いて非侵襲的に物体の

硬さを定量する方法であり客観的評価に優れている。造影 CT 所見として造影効果を有する網目状陰影、表面

の凹凸、hypervascular mass、腫瘍形成などを重視しているが、とくに肝硬変になる前の重症な肝線維化例に

おいて Zonal enhancement の頻度が高い。CT1 に Zonal enhancement 例を示した。画像診断は肝硬変にとどま

らず HCC、肝腺腫、FNHなどの腫瘤性病変の診断や鑑別診断に重要である。 

2. 肝組織 

肝生検はｻﾝﾌﾟﾘﾝｸﾞｴﾗｰの可能性はあるが、現時点では最も信頼できる肝線維化の診断手段である。多数例の

検討では、ほぼ全例が肝類洞線維化と中心静脈の線維化がみられ、その他には中心静脈壊死、門脈域の線維化

がみられる。肝組織 1、2に FALD の肝組織を示した。 
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肝生検を行えば肝線維化の評価は可能となるが、Fontan術後では肝静脈圧が高く、血栓予防のため抗凝固療

法をしている場合があるので通常の肝針生検は出血のﾘｽｸが高くなる。経頸静脈経由のｶﾃｰﾃﾙを用いた肝生検は

比較的安全であるが、Fontan循環の解剖学的特性から肝静脈 wedge 肝生検は困難な場合もある。 

いずれにしろ肝生検は肝専門医に委ねるべきである。 

 

治療と管理 

重要な点は、いかにして肝線維化から肝硬変への進展を防ぐことであり、肝硬変への進展を防ぐことができ

れば、肝細胞がんの予防も可能と考えられる。FALDの予防は確立していないが、右房圧を軽減するための心房

中隔の開窓術(fenestration)が効果的とする報告もあるがｺﾝｾﾝｻｽは得られていない。欧米における成人の多数

例の検討では胃食道静脈瘤、腹水、肝硬変などは重要である。肝硬変では肝細胞がんの発生ﾘｽｸは増加して QOL

は著しく悪化する。今後、本邦でも Fontan遠隔期における QOLの調査や肝硬変の実態を調査する必要がある。

また同時に、成人に達する例では禁酒の指導やﾒﾀﾎﾞﾘｯｸ症候群の予防も重要である。さらに本邦の小児科医や

内科医の多くはこの FALDの存在を知らないので、この病態の存在を広く啓発する必要がある。 

 

 

文献 

1) 藤澤知雄, et al, :Fonan循環における肝合併症. 日小循誌 29: 162-170, 2013 

2) Ghaferi AG, et al, :Progression of liver pathology in patients undergoing the Fontan 

procedure:Chronic passive congestion, cardiac cirrhosis, hepatic adenoma, and hepatocellular 

carcinoma. J Thoracic and Cardiovascular Surgery 129: 1348-1352, 2005 

3) 池本裕美子, et al, :単心室に対する Fontan術後に合併した肝硬変の 1例.  

日本小児科学会雑誌 111: 55-59, 2007 

4)  Kiesewetter CH, et al, :Hepatic changes in the failing Fontan circulation.  

Heart 93:579-584, 2007 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



25 

 

 

画像、肝組織の説明 

 

US1 

 11歳、女児。無脾症候群。単心室であり 3回の心臓手術を経て 2歳 9か月に Fontan 術を受けた。 

精査入院した。AST 27 IU/l、ALT 18 IU/l、GGT 127 IU/l、ヒアルロン酸、P-III-P は高値、%PT は 74%で 

あった。US1では Hyperechoic spots がみられた。 

 

US2 

 22 歳、女性。無脾症候群、単心室。6 歳時に Fontan 術を受けた。経過は順調でありトランスアミナーゼ値

に異常はない。定期検査の US では HES がみられ、同部位のパワードップラーでは HES の一部に血流が存在し

ていた。 

 

CT1 

 肝 CT。無造影では明らかでないが、平衡相では Zonal enhancementがみられる。肝硬変には至っていない。 

 

肝組織 1 

 US1 と同一症例であり、で HES の見られた部分をエコーガイド下で狙撃肝針生検査をした。門脈域には炎症

を伴わない線維化(A)、中心静脈周囲の類洞の著明な拡張(B)、架橋形成(C)、偽小葉形成(D)がみられ、肝硬変

と診断した。 

 

肝組織 2 (広島あかね会土谷病院 田原先生から供与) 

 13 歳、男児。Ebstein 奇形などがあり、2 歳時に Fontan 術を受けた。AST、ALT は正常であったが、門脈大

循環短絡があり、FALD として診断されていた。13 歳時に急性肝不全となり死亡。肝組織は死亡直後に得られ

たネクロプシーによる肝組織である。Azan-Mallory染色である。肝硬変所見はなく中心静脈周囲の広範な脱落、

類洞の拡張、類 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



26 

 

 

 

 

 



27 

 

 

7. anatomical repair 

  松尾 浩三 (千葉県循環器病センター 心臓血管外科・成人先天性心疾患診療部） 

 

修正大血管転位症(Congenitally Corrected TGA; ccTGA)では心房中隔欠損症など軽度の心奇

形のみの合併例ではほとんどが無症状で成人期に達する。しかし体循環を担う三尖弁や右室の機

能不全が経年的に増加し 30-40歳代では 25%に三尖弁逆流や右室機能不全が出現するとされてい

る。また ccTGA に対する三尖弁形成または置換術は術後 10 年で生存率 50%以下との報告もあり

(Hreska et al 2005)、あまり推奨されなかった。Mongeonらは 48例の TVR 症例を検討し、RVEF

が 40%以上の症例では術後も EFが保たれるが術前 EFが 40%を切る症例では EFが低下することを

報告した（Mongeon et al, 2011）。適切な時期の三尖弁置換や合併する頻拍性不整脈に対する手

術を検討する必要と考えられる。 

一方心室中隔欠損 (VSD)及び肺動脈狭窄／閉鎖 (PS/PA)を合併する ccTGA に対する

conventional Rastelli 手術（形態的左室−肺動脈間心外導管）の術後遠隔期でも同様に体循環を

担っている形態的右室、三尖弁の機能不全が問題となってくる。 

 このような ccTGAの自然歴を踏まえ形態的左室を体循環心室となるよう血流を転換して長期予

後の改善を意図する Anatomical repair (Physiologic repair, Double switch)が Ilbawiらによ

って報告された（J Thorac Cardiovasc Surg 1990; 100; 410-5）。  軽度の心奇形のみの症例で

は乳児期に肺動脈絞扼を置き、左室圧を体血圧同等まで上昇させ数ヶ月の経過観察を行う。左室

収縮が良好で左室圧が等圧であれば心房位血流転換(Senning 手術, Mustard 手術)と動脈スイッ

チ(Jatene)の double の血流転換を行い、左房-左室-大動脈の結合を実現する。また VSD+PS/PA

の群では心房位血流転換を行い、右室切開より VSD を介して左室からの血流を大動脈に導くよう

に右室内にパッチを置く（心室内血流転換）。次に右室-肺動脈間を心外導管で再建する（図 1、2）。

ccTGA に対する Anatomical repair には多くの報告があり、良好な手術成績と遠隔期の優れた心

機能が示されている。 

図 1 図 2 
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8. 修正大血管転位症に対する Physiological Repair 

  小出 昌秋 （聖隷浜松病院 心臓血管外科） 
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9. 心臓再同期療法 (CRT)  

  宮崎 文 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

 

 

はじめに 

修正大血管転位は加齢とともに伝導障害、体心室である右室の収縮不全を発症してくることが知られている。

両心室ペーシングによる心臓再同期療法 (CRT)は、どちらにも対応しうる治療法であるが、いまだ確立された

治療法だとはいいがたい状態である。 

本セミナーでは CRT について、一般成人領域、先天性心疾患 (CHD)、特に右室体心室でどんなことがいわ

れているか、そして最後に修正大血管転位で CRT を行う際に検討すべき事由についてお話しする。 

 

１． CRT 成人領域でいわれていること 

① CRT による左室機能改善のメカニズム 

心臓同期不全には房室間同期不全と心室内同期不全、そして心室間同期不全がある。これらを改善され

ることにより左室の reverse remodeling がおこる。1 心室内同期不全とは左室内の収縮のタイミングのずれ

のことで、心室間とは左室-右室間の収縮のタイミングのずれのことである。成人においては心室間より心

室内同期不全の合併が多いとされており、CRT では主に心室内同期不全の改善が期待される。 

② CRT の適応 

CRT の適応となる疾患の多くは冠動脈疾患または拡張型心筋症である。その適応は確立されたものとな

っており、2013 年の ESC のガイドライン 2においても、2012 年の ACCF/AHA/HRS
3のガイドラインにおい

ても、QRS 幅が≧120-150 ms の左脚ブロックかつ LVEF ≦35％の場合は class Iの適応とされている。 

③ CRT の植え込み方法 

ほとんどの場合、経静脈心内膜アプローチが選択されており、ペーシングリードは右室心尖と、心静脈

にそった右室心尖の対側・左室後側壁に留置される。4
 

④ CRT の効果 

さまざまな mass studyで中等度-重度の心不全患者において、約 70％の患者で NYHA ≧1 の改善がみれら

たと報告されている。5
 

 

２． CHD 患者でいわれていること 

(ア) CRT の適応 

CHD 患者の CRT の適応はいまだ確立されたものはない。これまでのところ、最も明瞭にその適応につい

て記載されているのは 2014 年の ACHD の Expert consensus statement
6である。ここでは CHD 患者を二心室

体心室左室、二心室体心室右室、単心室血行動態と大きく 3 つにわけて議論されている。体心室左室におい

ては成人領域での適応がそのまま使われている。二心室体心室右室や、単心室血行動態においても体心室

EFの低下と体心室脚ブロックを伴う QRS 幅の増大がその適応としてあげられているが、Class IIa であり、

Class I の適応はない。私見ではあるが、体心室形態がどうであろうと、心室同期不全があって、それが原因

で cardiac dysfunction が認められているなら、CRT を積極的に導入すべきであると考える。 
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(イ) CRT の効果 

CRT の効果は体心室形態によって異なる。当科の少数例での報告では、二心室右室体心室は、二心室左

室体心室や、単心室血行動態を呈する二心室例よりもその効果は劣っていた。7 本日のテーマの修正大血

管転位は二心室右室体心室に分類される。 

(ウ) 右室体心室で CRT の効果が劣る理由 

右室体心室は、左室体心室と大きく違う点が二つある。右室不全の要因と、右室収縮様式である。 

右室不全の要因として、房室弁 (三尖弁) 逆流、心筋虚血、瀰漫性の心筋線維化があげられるが 8、これら

の組織変化に関しては CRT で大きな改善は期待できない。 

さらに、正常心では、左室が短軸方向に右室を巻き込むように位置し、右室収縮性エネルギーの 30%は

左室によって生成されるといわれている。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、

そして流出路でおわる。9右室は“radial”方向よりも”longitudinal”方向により大きく短縮し、正常状態では、

右室流出路の収縮は右室の他の部分より 25-50 ms 遅れて始まり、より長く持続する。9-11このような収縮様

式から、右室体心室では心室間同期がより重要となり、心室内同期についても左室とは違うということが理

解できる。 

 

３． 修正大血管転位の CRT 

(ア) 右室体心室の同期不全のパターン 

我々は右室体心室の機械的同期不全には二つのパターンがあると考えている。右室長軸方向同期不全 12

と心室間同期不全である。どちらか一方のみみられる場合もあるし、どうちらも有する場合もあると考えて

いる。また、QRS 幅が増大していて、右室収縮能が低下していても、機械的同期不全がみられない例も存

在する。 

(イ) 当院での CRT 術前評価法 

 CHD の同期不全のパターンを判定するために、当院では図 1 に示した CRT 術前評価を行っている。12 ま

ず心室造影で機械的同期不全を視覚的に評価し、それから電気生理検査も行いマッピングできる範囲内での

電気的同期不全の評価を行い、これらをもとに CRT の際のペーシングリード 位置を決定する。まず優先す

るのが、心室造影でもっとも収縮が遅延している部位で、つぎに心内電位が QRS の onsetからできるだけ遅

れている部位である。機械的同期不全が全くみられない場合には心内電位のみを参考としている。それから、

そのままカテーテル検査室で心内膜側から CRT acute studyをおこない、その結果をもとに実際に CRT を 

行うかどうか議論している。 

(ウ) 右室体心室のペーシングリード位置 

 ペーシングリード位置は心臓同期不全のパターンを考慮して決定すべきである。右室長軸方向同期不全が

見られる場合には右室を長軸方向にはさむようにリードを留置すべきであるし、心室間同期不全がみられる

場合には両心室が同時に収縮できるような位置を検討すべきである。どちらの同期不全もカバーできるリー

ド位置は左室心尖と右室流出路であると考えている。機械的同期不全が明らかでない場合には、CRT の効

果はあまり期待できない。 

(エ) 修正大血管転位のペーシングリード植え込み方法 (図 2) 

 理想的な位置にペーシングリードを留置するにはどうすればよいか。右室流出路にリードを留置するには
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経胸壁心外膜アプローチを用いざるをえない。しかし、これは侵襲を要する手技である。心室間同期不全の

みが見られる場合には経静脈心内膜アプローチも選択枝となりうると考えるが、修正大血管転位は冠静脈洞、

および心静脈の走行が通常と異なることが多く 13、この点にも注意を要する。 

 修正大血管転位の CRT を行う際には、至適リード位置、手術侵襲、解剖を加味して植え込み方法を決定

してゆかなければならない。 
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10. 修正大血管転位の心臓移植 

  清水美妃子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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11. 予後（outcomes） 

  島田衣里子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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12. 心房中隔欠損症術後の肺動脈瘤に対する治療方針の検討 

齊藤暁人 1) 相馬桂 1) 稲葉俊郎 1) 牧尚孝 1) 八尾厚史 2) 

1)東京大学医学部付属病院 循環器内科  

2)東京大学保健・健康推進本部 

 

症例は 51歳女性。1969年、5歳時に小学校入学前の健診から心房中隔欠損症(ASD)の診断に至った。自

覚症状はなく経過していたが、28歳時に労作時息切れを主訴に前医を受診し、心房中隔欠損閉鎖術

(Qp/Qs 1.8)と三尖弁縫縮術を施行された。その際の術前心臓カテーテル検査で平均肺動脈圧 45 mmHg

と肺高血圧症を認めており、術中所見で肺動脈は 40mm と拡大を認めていた。術後、症状は改善したが、

40歳頃より症状の再燃を認めた。41歳時に施行した心臓カテーテル検査で平均肺動脈圧 48mmHgと高値

であり、残存肺高血圧に対して 2008 年、43歳時よりシルデナフィルによる薬物加療を開始した。しか

し肺高血圧の改善に乏しく、WHO分類Ⅱ度程度の症状は持続、2013 年に当院へ転医し薬物加療の強化と

在宅酸素療法の導入を行ったが、肺動脈の瘤化および拡大を認めた。 

 

2015 年 12月より湿性咳嗽が出現し、2016年 1月 16日(51 歳時)呼吸困難の増悪を認め緊急入院となっ

た。入院時著明な低酸素血症があり、胸部 CTで両側肺動脈の瘤化(最大短径 79mm)と右下葉に肺炎像を

認め、肺動脈瘤に伴う閉塞性肺炎の診断となった。入院後、抗生剤加療により血液検査や画像所見で肺

炎自体は沈静化したものの、低酸素血症が持続し体位性に咳嗽が出現するなど呼吸状態が不安定な状況

が続いた。入院後に行った心臓カテーテル検査では平均肺動脈圧 43mmHgと肺高血圧があり、肺動脈瘤

が著明に拡大し中枢のみならず末梢側においても気管支を容易に圧排してしまうものと考えられた。 

本症例について、その後の経過を示すとともに治療方針について検討したい。 
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13. 右室拡大精査のために当院を紹介となった 2症例 

川松 直人 （聖路加国際病院 循環器内科） 

 

【症例１】 

＜現病歴＞ 

42 歳男性． 

小児期から心雑音および心電図で右脚ブロックを指摘されていたが経過観察となっていた． 

小中学校時代，運動制限はなく体育に参加していたが全般的に不得意で特に持久走が苦手であった． 

2015 年に人間ドックを受けた際に経胸壁心エコー図で右心系の拡大を指摘された． 

精査加療目的に当院を紹介となった． 

 

＜既往歴＞ 特記事項なし 

＜生活歴＞ 飲酒 機会飲酒 

      喫煙 20 本/日 20 歳から 14 年間．33 歳で禁煙． 

＜家族歴＞ 特記事項なし 

 

左上 心電図 

 洞調律．不完全右脚ブロック． 

 QRS 110msec. 陰性 T (III) 

 

右上 胸部 X 線 

 CTR 46%．左第 2 弓軽度拡大． 

また両側肺門部の血管陰影は 

増強している． 

 

左下 経胸壁心エコー図 心尖部四腔像 

 右室・右房の拡大を認める． 

 

右下 経胸壁心エコー図 カラードプラ 

 心房中隔を介する血流を認めない． 
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＜経過＞ 

造影 CT で評価すると右肺静脈上葉枝が SVC に流入していた． 

 部分肺静脈還流異常症と診断し，治療適応評価目的に心臓カテーテル検査を施行した． 

  

 

 

 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 左肺動脈を造影すると左上肺静脈還流は左房内から右房内へ造影された． 

 経食道心エコー図でも確認し，上位静脈洞型心房中隔欠損を合併した右肺静脈上葉枝の 

部分静脈還流異常症と診断した． 

 

 手術の方針となった． 

経食道心エコー図 

 上大静脈-心房中隔移行部にφ14mm の 

欠損孔を認めた． 
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【症例２】 

＜現病歴＞ 

 38歳男性． 

 幼児期に心雑音を指摘されたが，検査所見に異常を認めず経過観察となっていた． 

 普段は趣味でサーフィンを楽しんでいる．特に運動が苦手と感じたことはない． 

 2015 年末に誘因なく 10分ほど持続する動悸(脈の欠滞と息苦しさ)が出現し受診した． 

 

＜既往歴＞ 特記事項なし 

＜生活歴＞ 飲酒 機会飲酒 

      喫煙 20本/日 20 年間．喫煙中． 

＜家族歴＞ 特記事項なし 

 

 上   胸部 X線 

 CTR 50%．右肺野に血管陰影増強している． 

 

左下 経胸壁心エコー図心尖部四腔像 

 右室拡大を認める． 

 

右下 心電図 

 洞調律．右房負荷所見(+)，QRS 124msec. 

  心室内非特異的伝導遅延(+) 
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<経過> 

 胸部 X 線で Scimitar 症候群が疑われた． 

 心エコー図で IVC を評価すると IVC に還流する異常血流を認めた． 

 造影 CT で右肺静脈が IVC に流入している所見が認められた． 

 部分肺静脈還流異常症，Scimitar 症候群と診断し治療適応について検討するため心臓カテーテル検査を 

施行した． 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 手術適応と判断し，今後手術を予定している． 
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14. DORV、上下心、二心腔修復術後遠隔期に VTと LVOTOが出現し、治療法選択に迷った 1例 

松本賢亮 1)、城戸佐知子 2)、郡山恵子 1)、福沢公二 1)、山口眞弘 3)、伊藤光哲 4)、山城荒平 4)、平田健一 1) 

１） 神戸大学大学院 循環器内科 

２） 兵庫県立こども病院 循環器科 

３） 独立行政法人労働者健康安全機構 神戸労災病院心臓血管外科 

４） 社会医療法人愛仁会 高槻病院循環器内科 

 

 

症例は 36 歳男性。昭和 55 年在胎 39 週、2750gで出生。生後よりチアノーゼと心雑音を指摘され、精査

の結果両大血管右室起始症（I, L, D）、肺動脈弁狭窄症、上下心、内臓逆位と診断された。3 歳時に行った

心臓カテーテル検査の結果、当初は解剖学的理由により左室-大動脈への心内 root 作成が困難と判断され

たため、一旦は二心腔修復術を断念。Fontan 循環を目指すべく 4 歳時に BT shunt が作成された。しかし、

13 歳時に行った心臓カテーテル検査にて肺動脈圧 29/22mmHg（平均肺動脈圧 27mmHg）と高値となって

いることが明らかとなったため、Fontan 型手術は困難と判断。解剖学的修復を行う方針となった。15 歳

時に二心腔修復術（VSD を介して LV から Ao にかけて internal conduit、RV から PA には external conduit

をそれぞれ作成）し、その後は大きなトラブルなく良好な経過をたどっていた。しかし 32 歳頃より年に

1 度程度の頻度で、職場での疲労蓄積などを契機に持続性心室頻拍（VT）が出現し、その都度救急治療を

要するようになった。 

 2016 年 1 月、軽度の心不全を伴った肺炎を発症し、かかりつけ医である前医に入院。肺炎の治療中に

VT が頻回に出現したが、薬物的抗不整脈治療に反応乏しく、精査加療目的に当院転院となった。当院転

院後も心拍数 110~120 程度の血行動態の破綻を伴わない VT が出没し、その多くは RBBB 型下方軸のもの

であった。一方、心エコー図検査による精査では、RV-PA への external conduit の狭窄は認められなかった

ものの、LV-Ao への internal conduit 内に狭窄の進行が疑われた。その後行った心臓 CT にて LV-Ao の conduit

内に突出する膜様構造物が確認され、心臓カテーテル検査では同部で 30mmHg 程度の圧較差が認められ

た。血行動態的に有意な LVOTO と判断したが、心臓カテーテル検査帰室直後より VT stormとなり、その

後その制御に難渋した。本症例において VT に限局した問題であれば、カテーテルアブレーションが治療

の第一選択となりうるものと思われたが、一方、血行動態的に有意な左室流出路狭窄進行が本病態の主因

であるとするならば、これに対する外科手術が優先されるとも考えられた。 

 このように、成人先天性心疾患診療の場にはわれわれ内科医にとっては馴染みの薄い、特異な解剖や血

行動態を有する症例が突然やってくる。このような症例の管理・治療において、既存のガイドラインや治

療アルゴリズムに沿った管理や治療はなじまず、その都度 case based で一例一例丁寧に治療方針を決定し

ていかなければならない。本例もそのようにして治療方針の選択に悩んだ症例である。経験豊富な expert

の先生方のご意見をいただきながら、discussionしたいと考えている。 
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15. 心不全 

増谷聡、簗明子、桑田聖子、栗嶋クララ、岩本洋一、石戸博隆、先崎秀明 

埼玉医科大学 総合医療センター 小児循環器科 

 

心不全は、正常な充満圧では組織の代謝に必要な酸素供給をできない、心臓の構造または機能の異常

1)であり、二心室循環の心不全では、心室充満圧－心拍出量関係が心不全の病態把握に有用である。急性

循環不全を除けば、心拍出量はさまざまな調節機構により最低限は維持されるため、心不全症状の多くは

高い充満圧によるうっ血により生じる。中心静脈圧(CVP)は右室の充満圧に規定される。 

これに対し、単心室循環である Fontan では上下大静脈が肺動脈に接続されるため、CVP は、心房圧に

肺循環に要する圧を加えた圧であり、二心室循環より高いことが Fontan 循環の特徴の一つである。心拍

出の予備は乏しく、Fontan 循環は、CVP－心拍出量関係により理解がしやすい。高い CVP は、遠隔期合併

症の最大の因子と考えられる。一方で心臓カテーテル検査時の CVP が高くなくても、遠隔期合併症を発症

する患者が存在することが知られている。遠隔期合併症の CVP 以外の因子が存在する可能性と、心臓カテ

ーテル検査で得られる CVP が日常生活における CVP を必ずしも反映していない可能性が考えられる。 

Fontan 循環をよりよく保つには、日常生活に必要とされる心拍出量を確保しながら、いかに CVP を低

く維持するかが管理の要点と考える。我々は静脈血管床（ニトログリセリン）や細動脈（ACE 阻害薬）の

拡張を標的とした、患者毎の循環評価に基づいた治療を行い、心拍出量を維持しながら低い CVPを具現し

た 2)。この治療について、およびその主たる標的である静脈血管床の捉え方に触れつつ紹介したい。 

日常生活における CVP把握には、外来採血時の末梢静脈圧を用いた CVPモニタリングを提案したい。 

Fontan 不全に対する質の高い科学的根拠を有する治療法は、確立されていない。これらの簡便な静脈血

管床評価により幅広い Fontan 不全の新たな適切な層別化が可能になれば、病態に基づく治療選択法開発

への貢献が期待できる。 

Fontan 経路に介入すべき病変がなく、内科的治療を尽くしても Fontan心不全が継続する場合は、どの

ような日常管理とすべきだろうか。Fontanでは運動による CVPの上昇が大きい。Failed Fontanでは過度

な運動を避けること、休養もしっかりとることが大切と考える。管理指導表の管理レベルと、日常生活で

の実際の運動量の多寡や休息の程度は必ずしも一致しない。日常の運動量は加速度メータの装着により評

価できる。我々の症例を提示して、Failed Fontan の日常生活について考察する。 
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16. 血栓塞栓症 

  大内 秀雄 （国立循環器病研究センター 小児循環器科） 

 

 血栓形成要因として血液組成（血栓凝固亢進）、血管壁性状（内皮機能異常）、そして異常な血流性状（鬱

血、乱流）から成る Virchow の 3徴を排除することが抗血栓形成に繋がる（1）。一般に、成人期フォンタ

ン患者では止血凝固系ではアンチスロンビンやプロテイン C などの内因性抗凝固因子を含め多くの凝固

因子は低下し（2）、内皮機能障害を反映し von Willebrand 因子は上昇し、また、血小板機能は亢進してい

る。加えて、フォンタン循環特有の右心系の血液鬱滞していることから血栓形成傾向にある。フォンタン

循環での血栓は術後急性期や慢性期に拘らず生じ（3, 4）、経過とともにそのリスクは増加し（3, 5）、抗凝

固非投与例で血栓関連の心事故が多い（6, 7）。しかし、東洋系フォンタン患者では凝固系異常は西洋人と

異なり出血の頻度も少なくない（3, 8）。凝固因子異常の一部原因が肝機能障害に起因すると考えられる。

また、成人フォンタン患者では血小板数は減少しているが、比較的高い頻度でアスピリン抵抗性を有する

（9）。 

 治療：大きな血栓はフォンタン循環の破綻を来たすことから早急の治療、対応が必要であるがこれら患

者での抗凝固治療は確立していない。後方視的研究では、アスピリンとワーファリンに差はないが、これ

ら抗血栓療法群では有意に非療法群より血栓事故が少ない（6, 7）。一方、重症例に抗血栓療法が施行され

ている研究ではワーファリン投与群でこれら事故が有意に多い（3）。小児では術後 2年間の RCTが施行さ

れたが抗凝固、抗血小板療法に差がなかった（10）。一方、成人フォンタン患者での同様の RCT はない。

有効な抗凝固療法は確立してないが、Virchow の 3徴を意識した管理が重要である。抗血小板やワーファ

リンにようる抗血栓療法が中心となるが、一定の基準は確立していない。一般に血栓形成の危険因子を有

する場合（血栓の存在、高 CVP、低心拍出量、VVS や開窓による右左短絡の存在、中等度以上の心室収縮

性低下、APCでの拡大した右房、フォンタンルートに狭窄等）、SVT の既往がある場合等は積極的に抗凝固

剤の投与を考慮する（4, 7）。止血凝固線溶系は促進系と抑制系の綿密バランスが感染、不整脈、手術等の

血行動態悪化で破綻することにより血栓が形成されると推定され、これら病態時に厳格な抗血栓療法が必

須となる（3）。心房内に巨大血栓が発症した場合は外科的対応が、肺血管内血栓形成に対してはカテーテ

ルや外科的治療も含めた戦略となる。血行動態が不安定な場合、その死亡率は 75％と高い（11）。無症候

性血栓に対しては血栓溶解療法も含め状況に応じた対応が必要である。 

 出血：フォンタン術後遠隔期の喀血の報告は散見される。発達した大動脈肺動脈副側血行路が原因と推

察され、時に致死的な場合があり（12）、大動脈肺動脈副側血行路を有する患者には注意を要する。胸部

CT 写真で出血部位が予測可能な場合もある。大動脈肺動脈副側血行路の有無を検索し、可能であればカ

テーテルによるコイル塞栓術を行う。大量出血では輸血が必要な場合がある。消化管出血は稀な合併症で、

原因は不明であるが、PLE と関連することが示唆されている（13）。治療は輸血が必要となる場合がある。

PLEの改善とともに消化管出血も改善するとされる。 
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17. 不整脈 

  豊原 啓子 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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18. PLE  

  朴 仁三 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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19. 先天性心疾患の緩和ケアの基礎としての死生学 

  中澤 誠 （総合南東北病院 小児生涯心臓疾患研究所） 

 

 

近年の医療レベルでは、先天性心疾患(CHD)があっても”死なない“との感覚が、患者サイドでも医療提供側

でも一般的となっているように思われる。その中で死が現実のものとなった時、その双方が適切に対応出来て

いるとは言えない。死を現実のものとして意識し、その中で生きていく患者に対して、我々は如何に対応し支

援していくかが、適正な生物医学的医療と平行して求められる。演者はその支援の背景に「死生学」があり（１，

２）、緩和ケアはその臨床的実践である、と考える。 

成人先天性心疾患（ACHD）患者の死の意識は一般人と同じなのか？平野の 40 歳男性の事例研究で、「患者

は、生まれつき心臓が悪いという自覚を子どもの頃からもっていた｡ そして、CHD を抱えながら人生を送っ

てきている」そのことは、常に生や死について意識しながら生活せざるを得ない状況であった、と述べている

（３）。すなわち、CHD の場合、おそらく全ての患者・家族が一度は死を思い浮かべ、更に成人になった患者自

身は心のどこかで死を意識し続けている。そして、加齢に伴う自然歴や CRS（complication, residue, sequela）

出現のため治療や入院を要したり、あるいは同年代患者の死に直面したりすれば、死を直視せざるをえない。

その気持ち・心理の変化について ACHD での研究はないが、癌闘病記をまとめた門林氏の「死を直視する状

況、その時の心理」の記述（４）を ACHD に演繹することは可能であろうと考え、講演のなかで触れたい。 

人は皆「死を知っているが、死ぬのは怖い」。すなわち、死が自分（１人称）か家族（２人称）（５）で捉え方

は違うが、死が現実となった場合の心理反応はほぼ共通である。すなわち、死から想起される恐怖・不安、失

望、苦痛から、パニック、拒否、怒り、孤独感・疎外感、諦め、などの心理反応を起こし、それは時とともに

変化する。そのなかで生きる（あるいは生きていて欲しい）希望と孤独感・疎外感は続くとされ、シュナイド

マンは、「人は死に向かって生きてはいない、最後まで生に向かって生きている。」と述べている（６）。前段で

述べたように、CHD 患者とその家族は、診断時から継続的に死の恐怖、不安、苦痛に晒されている。我々は

その時々の患者家族の心理状態を理解し、その語りに耳を傾けることによって、その人たちへの支援になり、

その継続的な対応が緩和効果をもたらすと思われる。 

緩和ケアは「癒すこと」、「苦痛を和らげ、QOL を改善すること」とされ（７）、旧来の終末期ケアの考え方か

ら、現代では、疾患とくに重篤疾患の発症ないし診断時から始められるべきとされている（７－９）。すなわち、

CHD では初期から末期に至る継続的なケアが求められることになる。前述のように患者は生を生きているの

で、緩和ケアを患者家族の死の受容のための一方策と考えるのは間違いであり、最後をよりその人らしく生ら

れるように支援する対応である。 

現代の医療パラダイムでは、患者の心に寄り添う医療の重要性が増している。従来の EBM に加えて、NBM

（narrative based medicine）が注目され、患者・家族の不安苦痛の表出である「語り」への対応が求められ

ている。その対応は共感を持って「聴く」ことが主であり、その不安苦痛から出る語りの理解には死生学の知

識が極めて有用である。そして、この対応で最も重要な点は、こちら側の死生観などを話して説得することで

はなく、専ら語りを聴き共感を示すことである。このための技術として、メラビアンの法則（１０）に則った患

者とのコミュニケーション実践が必要である（７）。 
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演者は緩和ケア実践の専門家ではないが、長年多くの患者家族と接してきた経験を振り返ると、継続した患

者への寄り添い(“心を寄せる”言動)が、緩和ケアとして働いていたのではないか、と思われる。皆さんも経験

されると思うが、「先生の顔を見たらホッとして明日への希望が蘇った」との言葉を患者さんからもらうこと

がある。死生学は、死を知り、生きることを学ぶ学問・知識であり、それを何らかの形で（決して言葉だけで

なく）患者の「今、生きている命を大切に生きる気持ち」を支えられれば、これが緩和ケアではなかろうか。 

この分野の研究は甚だ乏しく本講演の内容も我々に馴染みのある量的研究での考察に欠ける。ただ、死に向

き合う時、心の叫びとして表出される種々の語りに応えるべき新しい医療パラダイム（＝NBM）を踏まえれ

ば、演者の 48 年の臨床経験のなかで多くの語りを聞いてきた上での私見は、皆様にとって多少の参考になる

ことを期待したい。 
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20. 心エコーの形態診断 

  富松 宏文 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

 

はじめに 

成人先天性心疾患（adult congenital heart disease, ACHD）の中にはすでに修復術が小児期に施行さ

れているもの、姑息手術だけしかおこなわれていないもの、さらに未手術のものなどがある。また、その

内容においても単に隔壁に欠損孔を有する単純なものから、心臓の基本的構築が正常心と異なるものまで

多様である。さらに、小児科医により継続して経過観察がおこなわれているものや、大人になって初めて

CHDの存在が診断されたものなど、その経緯もさまざまである。したがって、一口に ACHD と言っても様々

な場合があり、その身体状況も多種多様である。同じ疾患で同じ手術を受けていてもその心機能・血行動

態は全く異なっていることも多々ある。そのため個々の患者さんについての正確な評価が必要である。心

エコー検査はこのような ACHD の診療において重要な役割を果たす。 

しかし、小児に対する心エコー検査とは異なる点や限界も多々存在する。とくに、手術後のエコーでは

大血管の位置が手術によって入れ替わっていたり、新しい経路が作成されるなどして、ループルールの適

用ができない場合がある。また、小児と異なり音響窓に制約が多いため、描出したい断面が得られないこ

とも多々ある。 

 

⒈  区分診断法 

形態診断を行う上で欠かせない考え方である、区分診断法について概説する。先天性心疾患の診断はま

ず区分診断法を用いては奇形心の基本構築を知り、その上で“欠損孔”“狭窄”“などの病変を検索する。 

区分診断法は心臓の構成要素を心房、心室、大血管の３つの区分に分けてそれぞれの位置を診断し、続

いて心房ー心室、心室ー大血管の関係をそれぞれ順番に決定してゆく方法である。このような考え方で心

臓の基本構築を診断すれば、様々な心奇形を順序よく診断することができ、そのためには各構造物の形態

学的（解剖学的）特徴を心エコーで把握し、各構成要素を正しく認識することから始まる。 

⑴ Step 1、心房位  

原則的には下大静脈が流入している心房を右房とする。したがって季肋部から矢状断面を描出し、心房

に接続する下大静脈が椎体の右側に存在すれば、心房位は正位（situs solitus）となり、逆に左側にあ

れば逆位（situs inversus）となる。この時、肝静脈を下大静脈と誤認しないようにしなければならない。 

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（situsambiguous）とす

ることもある。このようなときには奇（半奇）静脈結合などを考慮する必要がある。 

⑵ 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、左心室が右心室の左側に位置すれば 

D-ループとなり、逆に左心室が右心室の右側に位置すれば L-ループとなる。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。特に、

上下関係にある心室の場合には探触子は患者の矢状断に近い角度にした時に心室の短軸断面が描出され
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るため、実際には左右関係の評価が困難であるが画面だけで評価すれば左右に並んで配列しているように

誤認することがある。 

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しうるが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。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右前に存在すれば D-ループとなる。 

⑶ 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、大動脈弁が肺動脈弁より右方にあれば Dの関係となるが、さらにこの関係

は大動脈弁が肺動脈弁より後方にくる場合、二つの半月弁が左右に並列する場合、また大動脈弁が肺動脈

弁より前方に存在する場合に分けられる。左右関係が逆の場合にも同様の前後関係が存在する。 

二つの大血管の同定は比較的容易であるが原則的には大動脈は弓（アーチ）を形成し、肺動脈は大動脈

より早く後方伸展し、弓を形成しない。ただし、大きな動脈管が開存し、主肺動脈から下行大動脈につな

がる場合などには注意を要する。 

⑷ Step 4、心房ー心室関係  

四腔断面を用いて診断する。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。左側も同様である。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。 

⑸ 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円錐を伴うことが多いため、そ

の半月弁と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。  

 以上の手順で心臓の基本構築を診断したうえで、ついで欠損孔の情報、半月弁の形態や機能、房室弁の

形態や機能などについて診断を行う。 

 

2. 心形態の原則 

 区分診断法において、評価が困難な区分があるとき先天性心疾患の大きな原則を知っておくと有用であ

る。しかし、これらは原則であり、心外の影響(一側肺の低形成や一側の横隔膜の拳上、横隔膜ヘルニア

など)により適応できないこともある。 

①  右室と左室の位置 

 前後関係では右室が前方、左室が後ろ方に位置する。上下関係では左室が右室の上に位置することは 

ない。 

 ② ループルール 

 心室のループと大血管のループは一致することが多い。 



78 

 

 

 ③ 正常心（SDN heart）以外で大動脈が肺動脈より後方に位置することは少ない。 

例外としてHolms heartでは正常の大血管関係になっている。 

 ④ 左室からは円錐(漏斗部)を持たずに大血管が起始する。 

などである。 

 

3. upstream analysis 

 区分診断法が形態診断の基本であることは異論のない所であるが、ACHDでは音響窓の制約が大きく、順

序よく区分診断をおこなうことが困難であり、限られた断面で形態評価をせざるを得ないことがある。 

 このような場合には、まず大動脈を描出し、大動脈弁機能を見る。次いで大動脈へ駆出する心室が左室

であるか右室であるか、あるいは両心室であるかを見る。 

さらに、その体心室に附属する房室弁を評価する。このように、大動脈から血流をさかのぼるように形態

と機能を診断することにより主なACHDの形態診断が可能なこともある。 
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21. 心エコーの機能診断 

  小板橋 俊美 （北里大学 循環器内科学） 

 

 

●心エコー図検査から得られる情報 

1.形態の評価 

 計測（心腔径・容量、壁厚、血管径）、心腔バランス、心筋や弁の形態や性状、 

奇形（構造異常）、心膜液、異常構造物、など 

2. 機能の評価 

 心筋：収縮能、拡張能、 壁運動（ asynergy、dyssynchrony） 

 弁：逆流、狭窄、重症度 

3. 血行動態指標の推定 

 右房圧、右室圧、肺動脈圧、肺動脈楔入圧（PAWP）、左房圧、左室拡張末期圧（LVEDP） 

 一回拍出量（SV） 

※IVC、TRPG、PRPG、TMFなどを駆使。 

 

●ACHD 診療における心エコー図検査の役割 

① 未診断で成人期に至った症例→構造異常を検出し、診断をつける（形態診断）。 

→多種多様な CHDから、無症状で成人期に至る疾患を抑える。 

心房中隔欠損症（ASD）、心室中隔欠損症（VSD）、動脈管開存（PDA）、Ebstein奇形、修正大血管転位（cTGA）、

右室二腔症など 

② CHD の診断がついており、未修復もしくは修復術後の症例 

→病態の評価と介入ポイントの模索（機能診断、血行動態指標の推定）。 

※心エコーのポイント！ 

・CHDの成人例では、疾患多様性＋術式の違い＋遺残症の有無と種類＋経年変化で修飾されており、病態が 

複雑。 

→一時点での評価だけでは不十分で、経時的変化を追うことが重要。 

・症状がある場合は原因を特定し、介入が可能かどうか、またその効果とリスクを予見する。 

・無症状であっても、放置によって予後を悪化させうる器質的異常への介入の必要性を判断する。 

※心エコー図検査の限界と使い方 

 CHD症例で重要な右心機能や volume、PRの定量評価、圧そのものを正確に評価することは難しい。 

→まず、頻回かつ非侵襲的に施行できる心エコー図検査で異常を検出し、定量や病態の確定には心臓 MRIや心

臓カテーテル検査へ進む。 

 

●ACHD 診療におけるファロー四徴症（TOF）の重要性 

・予後改善に伴い成人期に至る症例が増えている。 

・内科医にはあまり馴染みがない。 
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・術後遠隔期に合併症が問題になり、ICR後にも重症化する症例もある。 

 右心不全、両心不全、不整脈（頻脈、徐脈）、感染性心内膜炎など 

・外科的介入が必要かつ有効であることがある。 

→適切なタイミングでの介入が必要で、内科医が熟知すべき最も重要な CHDである。 

 

●TOF 心内修復術後の着目ポイント 

① 肺動脈弁逆流（PR） 

重症度、右心拡大、右心機能、TR合併の有無と重症度、肺動脈拡大の有無、 

左心機能や血行動態への影響、肺高血圧（PH）の有無 

 

② 遺残シャント（VSD） 

シャント量、肺高血圧（PH）の有無と重症度、左心不全の有無 

③ 残存右室流出路狭窄、肺動脈狭窄 

④ 大動脈弁逆流（AR）、大動脈拡大 

⑤ 左心機能：収縮能、拡張能、左心拡大の有無 

 

●PR の重症度評価 

・カラードプラとパルスドプラによる評価 

逆流シグナルを、右室流出路 (RVOT)内のみ／主肺動脈／末梢肺動脈に認める場合、それぞれ

mild/moderate/severeと判断する。 

・重症 PRを示唆する所見 

① LPA、RPAの Diastolic flow reversal の存在 

② Jet width ratio （PR の jet幅／RVOT径） >0.7 、50～65％ 

③ Jet width >0.98cm 

④ PHT100ms未満 

⑤ interval ratio(PR持続時間比：（全拡張期時間に対する PR持続時間の比）0.77未満 

 

●PVR（肺動脈弁置換術）のタイミング（参考） 

Repaired TOF or similar physiology with moderate or severe pulmonary regurgitation (regurgitation 

fraction ≥25% measured by CMR) and two or more of the following criteria:  
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1. RV end-diastolic volume index ≥160 mL/m2 (Z score >5) 

2. RV end-systolic volume index ≥70 mL/m2 

3. LV end-diastolic volume index ≤65 mL/m2 

4. RV ejection fraction ≤45% 

5. RVOT aneurysm 

6. Clinical criteria: exercise intolerance, symptoms and signs of heart failure, cardiac medications, 

syncope, sustained ventricular tachycardia.  

※Indications and timing of pulmonary valve replacement after tetralogy of Fallot repair. Semin Thorac 

Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Annu. 2006:11-22.より引用 

 

・遅すぎると効果が得られにくい。 

・早すぎると、再手術の回数が増える。 

・女性であれば妊娠・出産も考慮した治療戦略が必要である。 
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22. 成人先天心疾患に対する抗不整脈薬の使い方 (心房性頻脈性不整脈に関して) 

  竹内 大二 （東京女子医科大学 循環器小児科） 

 

 はじめに 

先天性心疾患に対する抗不整脈治療は主に心房性及び心室性頻拍性不整脈の２つに大別 

１） 心房性頻脈性不整脈（心房内マクロリエントリーIART、心房細動 AF） 

急性期治療 除細動方法について 

長期治療：レートコントロール？リズムコントロール？どちらを目指す 

心房内血栓の予防（抗凝固療法） 

２） 心室性頻脈性不整脈 

心室頻拍は致死的不整脈なので薬物のみでコントロールすることでは不十分 

アブレーション＜植え込み型除細動器（ICD）の併用を考慮しないといけない 

 

 何を参考に治療したらよいか？ 

現時点で最も参考になる文献は、 

PACES/HRS Expert Consensus Statement on the Recognition and Management of Arrhythmias in Adult Congenital Heart 

Disease （Heart Rhythm 2014;11:e102–e165）[1] 

 

I. 心房頻拍（心房頻拍・心房細動）（AT・AF）について 

I. 1 心房頻拍の急性期治療 

１．DCショック＝電気的除細動（お勧め)（心電図同期）、オーバードライブペーシング（ペースメーカ植込例）、抗

不整脈による薬理学的除細動 

２．発作性上室性頻拍や心室頻拍の鑑別のためのアデノシン、ATP（お勧め）、Caブロッカー静脈投与（Focal AT だ

と停止する事もあるが血圧低下に注意） 

３．48時間以上持続する AT・AF は血栓塞栓症リスク高まる 

電気的もしくは薬理学的除細動前の心内血栓スクリーニングを考慮（必須とは書いていない） 

抗凝固の併用（後述） 

 

 除細動をするには薬と電気ショックどちらが良いでしょうか？ 

答え）CHD では電気ショックをお勧めします。 

薬物での除細動報告が数少ない。かつ、抗不整脈薬による催不整脈性が危惧される、基礎に洞不全があると除

細動後の徐脈を悪化させるなどの理由から、電気ショックを勧める。AT/AF に対する Ibutilide：1 から 2mg 10

分以上かけての使用は可能（文献１）。 

その他のクラス I、III（アミオダロン、dofetilide 含む）は急性期の AAF 除細動ではデータがない。 

 

 血圧が不安定で検査結果など待てない AT・AF はどうしたらよいか？ 

答え）抗凝固の有無にかかわらず緊急的に除細動（DC ショック）をかける。 
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あらかじめワーファリン投与がなければ、ヘパリンボーラス静注後、ヘパリン持続で APTTをコントロールの

1.5-2 倍にコントロール＋ワーファリン開始（除細動後 4週以上）心房細動治療ガイドライン JSC 2013 年改訂

版 [2]を参照：   

 

I.2  AT/AF の長期管理 

 レートコントロール１）とリズムコントロール２）どちらを優先するか？ 

答え）中等度以上の複雑な先天性心疾患では、リズムコントロールを目指す。 

単心室や systemic right ventricle では AV synchrony がある方が心機能によい。 

但し、複雑 CHD の急性期初期治療としてのレートコントロールはクラス IIa 

１） レートコントロールについて 

 レートコントロールの意義 

単心室や systemic right ventricle では、伝導の早い AT/AF による突然死が報告。 

  房室伝導を抑制し心室レートを下げることで心機能、運動耐容能、症状の増悪を防ぐ 

  特に Moderate-complex CHD における急性期初期治療としてのレートコントロールはクラス 2a 

 レートコントロールの目標心拍数は？ 

きまりはないが、安静時 100bpm くらい (JSC だと 110 bpm 未満。やや HR 高めも許容)。HR を下げすぎな

くてもよい。 

CHD のない心臓で、①HR 80bpm,運動時 110bpm と、②平均 HR80 以上を比較したが結果に差はなかった。

最近は、安静時 100bpm くらいとやや高めに設定しているガイドラインもある。 

 薬は何を使ってレートコントロールするか？ 

β遮断薬もしくは Ca 拮抗薬（verapamil <<diltiazem） 

なかでもβ遮断薬を推奨（日本では急性期のランジオロール静注を推奨（文献２）） 

ジギタリスは文献１では推奨されていない（死亡率を上げる報告がある） 

（但し、JSC2013 ガイドライン（文献２）ではジギタリス使用の選択枝は残存。） 

  β遮断薬は、心房 switch 術後の VT を抑制する。 

  Preexcitation (デルタ波)のある AF には Ca遮断、ジゴキシンは禁忌 

２） リズムコントロール 

Table.1 治療選択フローチャートを参照 

 Table１の読み取りポイントは？ 

１） CHD の複雑度と心肥大、心機能障害の有無 

２） 複雑心奇形や心機能障害合併例へのアミオダロンの推奨 

 先天性心疾患（CHD）の複雑度分類について教えてください。 

Simple CHD: 動脈管開存、肺動脈狭窄、心房中隔欠損、心室中隔欠損 

Moderate : 大動脈縮窄、肺静脈潅流異常症、房室中隔欠損、大動脈狭窄、エブスタイン 

奇形、ファロー四徴症、一次孔欠損の心房中隔欠損 

Severe: 総動脈幹症、肺動脈閉鎖、両大血管右室起始症、完全大血管転位（D-TGA）、  

修正大血管転位（L-TGA）、左心低形成、その他（heterotaxy、単心室） 
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 抗不整脈薬を使う前に 

洞不全症候群、房室伝導障害、体/肺循環心室の機能不全、関連する治療、挙児の可能性、合併症を考慮して抗

不整脈を選択しなさい (クラス１) 

 Simple-moderate CHD の場合 

a) 心肥大や、心機能低下を認めないとき 

軽微な心疾患もしくは心疾患のない人への AF・AFL 治療ガイドラインを適応してもよい。⇒第一選択として I

群薬の使用、ソタコールの使用可   

アミオダロンは第二選択としてリザーブ 

b) 心肥大や、心機能低下を認めるとき 

     アミオダロン 第一選択 

   もしくは Dofetilide（日本未承認：III 群薬、IKr ブロッカー、腎機能低下では禁忌） 

 Complex CHD の場合 

a) 体・肺循環心室の機能不全を認めないとき 

アミオダロン（第一選択）、Dofetilide（日本未承認）、Sotalol 

b) 体・肺循環心室の機能不全を認めるとき 

    アミオダロン（第一選択）、Dofetilide（日本未承認） 

日本では dofetilide 使用できないので結局アミオダロンが第一選択になる。 

アミオダロンが使用できないときに別のソタロール、べプリジルが選択枝になる 

 

 なぜ、I 群薬やソタコールを CHD では推奨しないのか？ 

催不整脈性が危惧されるから 

 アミオダロン使用にあたっての注意点 

肺疾患、肝機能障害、甲状腺疾患、QT 時間>460ms 又は ≥500ms(心室伝導遅延例)の有無 

肺合併症も心配だが、特にアミオダロン誘発性甲状腺中毒症（AIT）に注意 

AIT 危険因子として、女性、チアノーゼ、FONTAN 術後、やせ（BMI ＜２１） 

日本人では低用量アミオダロン療法でも AIT を 10%以上に生じている。 

 

 

 

I.3  抗凝固療法 

CHD群における血栓塞栓症発症頻度は年齢をマッチした正常群に比し 10—100倍高いと推定 

フローチャート２を参照 

ポイント；除細動をするかどうか、頻拍の持続時間 48 時間以上かどうか、CHDの複雑度は 

 

 心房細動（AF）と心房内マクロリエントリー性頻拍（IART）では血栓リスクは異なる？ 

AF も IART も同等の血栓リスクと考える 
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 急性期に除細動をかけたい場合 

a) AF・IART 持続が 48 時間未満のとき 

Simple CHD⇒ 除細動 

Moderate/complex CHD⇒血行動態安定していれば除細動前少なくとも 3 週間以上の抗凝固療法、変法として

経食道エコーでの心内血栓確認後の除細動 

3 週間待てなければできれば経食道エコー確認して除細動（＋抗凝固はした方がよい） 

血行動態不安定ならヘパリン入れて DC ショック 

b）AF/IART で持続期間 48 時間以上もしくは不明のとき； 

除細動前少なくとも 3 週間以上の抗凝固療法（ワーファリンでは維持に達してから 3 週間）、変法として経食道

エコーでの心内血栓確認 

  (クラス１)  通常、除細動後少なくとも 4 週間の抗凝固継続を推奨（JSCガイド） 

  PT―INR 2-3を目標（70 歳未満） 

 

 長期の抗凝固療法 

持続性、再発性の AIRT・AF には長期の抗凝固療法 

a) Simple CHD の場合 

人工弁や弁膜症がある場合；ワーファリン 

b) Moderate/complex CHD 

持続性、再発性の AIRT・AF の場合：ワーファリン長期投与 

c) Simple CHD で人口弁や弁膜症ない場合 

nonCHD の管理に準じる CHA2DS2-VASc スコア（Fig.2 参照）   

0 点 ：無投薬 

1点 ：無投薬、アスピリン 

2 点以上：ワーファリン、NOAC 

 

 CHD にワーファリンではなく NOAC を使っちゃだめなの？ 

CHD に対する NOAC の有効性や有害事象に関する報告がまだ少ない。 

Complex CHD (特に Fontan 術後)ではお勧めしない。将来データがそろえば改変ありえる。 

 

参考文献 

[1] Khairy P, Van Hare GF, Balaji S, Berul CI, Cecchin F, Cohen MI, et al. PACES/HRS Expert Consensus 

Statement on the Recognition and Management of Arrhythmias in Adult Congenital Heart Disease: developed 

in partnership between the Pediatric and Congenital Electrophysiology Society (PACES) and the Heart Rhythm 

Society (HRS). Endorsed by the governing bodies of PACES, HRS, the American College of Cardiology (ACC), 

the American Heart Association (AHA), the European Heart Rhythm Association (EHRA), the Canadian Heart 

Rhythm Society (CHRS), and the International Society for Adult Congenital Heart Disease (ISACHD). Heart 

Rhythm. 2014;11:e102-65. 
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[2] 心房細動治療ガイドライン JSC 2013年改訂版 

www.jcirc.or.jp/guideline/pdf/JCS2013_inoue_h.pdf （2016 年 5月 23日時点） 

 

Table 1.  CHD の複雑度分類と発生頻度、生じうる不整脈 （文献１より抜粋） 

 

Figure. 1 心房性頻拍症に対するリズムコントロール (文献１より抜粋) 

 

http://www.jcirc.or.jp/guideline/pdf/JCS2013_inoue_h.pdf


87 

 

 

Figure. 2  CHD の心房性頻脈性不整脈に対する血栓予防 (文献１より抜粋) 

 

  

Figure 3. CHA2DS2-VASc スコア （文献２より抜粋） 
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除細動時の血栓予防方法（JSC ガイドライン：文献２より抜粋） 
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23. 先天性心疾患の MRI診断 

  椎名 由美 （聖路加国際病院 循環器内科） 
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24. 体液管理 

  稲井 慶 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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25. 閉鎖適応限界症例に対する戦略 

  小林 俊樹 （埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科） 

 

 

現在、ASD に対する手術はよほどの高齢者か左心機能の低下した症例以外の手術死亡は限りなくゼロに近

いと考えられる。経皮的 ASD閉鎖術は退院後の erosion による心タンポナーデの合併がある。幸いにして

本邦での erosion症例はみな救命できているが、かなりの率の症例がショック症状を呈して入院している。

米国では erosion5名に 1名の割で死亡が報告されており 1, 2、本邦の死亡者ゼロは幸運の結果と考えてい

る。手術と同等の安全性を保持するためには、経皮的 ASD閉鎖術による死亡者発生の可能性を限りなくゼ

ロに近く保持する必要があり、そのためには erosion の合併を防ぐ症例選択が重要と考えている。Erosion

の原因は複数にわたるが 3、最も発生数の多い原因は aortic rimと superior rim の欠損である 2。どちら

の rim 欠損も損孔の大きさや体格などにより一概に適応外と言い切ることは困難である。典型的な適応外

症例と、rim欠損の部分が限局的であったなどの理由により閉鎖可能であった症例の TEE画像を比較して

鑑別について検討した。 

 

 

1. DiBardino DJ, McElhinney DB, Kaza AK, Mayer JE, Jr. Analysis of the us food and drug 

administration manufacturer and user facility device experience database for adverse events 

involving amplatzer septal occluder devices and comparison with the society of thoracic 

surgery congenital cardiac surgery database. J Thorac Cardiovasc Surg. 2009;137:1334-1341 

2. Amin Z, Hijazi ZM, Bass JL, Cheatham JP, Hellenbrand WE, Kleinman CS. Erosion of 

amplatzer septal occluder device after closure of secundum atrial septal defects: Review of 

registry of complications and recommendations to minimize future risk. Catheter Cardiovasc 

Interv. 2004;63:496-502 

3. Amin Z. Echocardiographic predictors of cardiac erosion after amplatzer septal occluder 

placement. Catheter Cardiovasc Interv. 2014;83:84-92 
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26. 閉じなかった症例 ー根拠とその後の治療戦略ー 

  小暮 智仁 （東京女子医科大学 循環器内科） 
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27. 肺高血圧症を伴う ASDの閉鎖について   

  福島 裕之 （慶應義塾大学 小児科） 

  

 

 肺動脈性肺高血圧症（PAH）を伴う ASD 症例において、ASD を閉鎖すべきか否かは、重要かつ悩ましい 

問題である。 

 判断にあたり、はじめに担当医が行うべきことは、PAH の成因、すなわち PAH が ASD を介する左右短絡

による 2 次的なものか、あるいは ASD の存在が原因ではない特発性（idiopathic）のものであるか（IPAH＋

ASD）、の推測である。本来は断定したいのであるが、この判断は容易ではなく、いずれの成因か確定しにく

いことも多いため、推測と記した。 

 臨床経過（左右短絡を生じた時期の有無、心不全徴候の有無など）、ASD のサイズ等から、PAH が ASD に

よる 2 次的なものと判断した場合は、肺血管閉塞性病変が非可逆的であるか、言い換えると血行動態がアイゼ

ンメンジャー化しているか、の判定に進むことになる。アイゼンメンジャー化している例では、ASD の閉鎖は

基本的に禁忌である。肺血管病変に可逆性がある場合、ASD を閉鎖することにメリットがある可能性があるが、

長期的な予後という点で真にメリットがある例を見出すことができる、明確な基準は存在しない。カテーテル

検査による血行動態指標、急性肺血管拡張反応、肺生検による肺血管の病理学的所見などを組み合わせて、臨

床的に決断を下しているのが実情である。 

 肺高血圧症特異的治療薬を用いることができる現代では、ASD を閉鎖したのちに治療薬を投与することに 

より、長期予後の改善が期待できる。さらに、肺血管病変を改善する目的で、ASD 閉鎖の前に肺高血圧症特異

的治療薬を用いる”treat and repair strategy”が試みられている。新たな治療戦略の登場により、2 次性 PAH

を伴う ASD の閉鎖適応が広がることが期待されるが、一方で、未知の戦略であるという認識のもとに慎重な

対応が求められる。 

 IPAH+ASD と判断した場合には、ASD の閉鎖はより慎重に考えるべきで、これまでの認識では、ASD の閉

鎖を行ってはならない、といわれてきた。IPAH が進行した場合の対応方法として、以前から心房中隔裂開術

が提唱されていることからもわかるように、ASD の存在はむしろ生命予後において有利であると思われるから

である。しかしながら、生存はしていても、重度の IPAH により ASD を介する右左短絡を生じている例の QOL

がよいとは思えない。そこで、薬剤による IPAH の治療成績がかなり改善した現代では、薬剤による PAH の

治療が奏功した場合に限られるが、ASD を（部分）閉鎖することに総合的なメリットがある例を見出す努力を

することも妥当を思われる。 

 

 講演では、実例を提示しながら、皆さんと議論をしたいと考えている。 
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28. PFOと奇異性塞栓 

  杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
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29. Fontanの今、昔 

  長嶋 光樹 （東京女子医科大学 心臓血管外科） 
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30. Rastelliの今、昔 

  松尾 浩三 (千葉県循環器病センター 心臓血管外科・成人先天性心疾患診療部） 

 

 

 1965 年 Rastelliらは心室中隔欠損(VSD)と肺動脈弁下狭窄(PS)を伴う完全大血管転位症(TGA)に対する

２例の anatomical repair を報告した(Rastelli GC, McGoon DC et al. Anatomic correction of 

transposition of the great arteries with ventricular septal defect and subpulmonary stenosis. J 

Thorac Cardiovasc Surg 1969;58(4):545-52.)。彼らは右室切開より VSDを介して左室からの血流を大動

脈に導くようにテフロンパッチを用いて心室内トンネルを作り、主肺動を離断して右室-肺動脈間を大動

脈ホモグラフト（弁付き）を用いて再建した。主肺動脈近位部断端は縫合閉鎖した。右室-肺動脈間に弁

付きグラフトを移植する術式は TGA+PS/PA の症例だけではなくファロー四徴症、総動脈管症、PS/PA を伴

う修正大血管転位症などでも応用され、心内修復および右室-肺動脈間の心外導管再建を Rastelli 手術と

称するようになった。 

 一方、ホモグラフトは石灰化や pseudoaneurysm の発生などが報告されたため 1973 年 Hancockらは 

グルタールアルデヒド処理をされたブタ大動脈弁をダクロン人工血管に内包した心外導管を作成し、

Rastelli手術に用いた。この導管は Hancock弁と呼ばれ、本邦でも 1975年頃より入手可能になった。1976

年小林、中村らは表面冷却・体外循環併用による超低体温下に行った４例の Hancock 弁付きグラフトを用

いた Rastelli手術を報告している。 

 しかし Hancock弁の耐久性について比較的短いことが報告されるようになり右室-肺動脈間を自己心膜

ロールや自己組織で再建する術式が考案されるようになった。1981 年 Lecompte らは TGA+PS 症例に対し

Arterial switch のように肺動脈を大動脈前方に引き上げ右室切開口に吻合し、パッチで流出路前壁を再

建する REV 法を報告した。流出路後面は自己組織なので成長が期待されるが胸骨からの圧迫や遠隔期での

肺動脈弁逆流による右室機能低下の可能性がある。 

 ホモグラフトの入手が困難な本邦ではこれに替わる理想的な心外導管が追求されてきたが弁機能や耐久

性において ePTFE弁の優秀性が証明されつつある。山岸らによって考案、作成されている bulging sinus

付き三弁 ePTFEグラフトは現在最もよく用いられている心外導管である。 
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31. 弁形成の今、昔 

  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） 

 

【はじめに】 

心臓弁膜症に対する手術治療は狭窄に対する切開術（裂開術）、閉鎖不全に対する弁輪縫縮術に始まり、弁（房

室弁・半月弁）の形態、さらには僧帽弁・三尖弁・共通房室弁、半月弁も弁尖の数や形態の解析により至適な

修復・形成手技が工夫されてきた。人工弁の発展も目を見張るものがあるが、形成術は手技の完成に近づくに

つれ、良好な血行動態、遠隔成績だけでなく、成長・発育に関する問題や抗凝固療法の必要などから近年一層

注目を集めている。今回、弁形成術について概説する。 

 

【弁膜症手術の実際】 

１．僧帽弁 

昔はリウマチ熱の急性期合併症としての全心炎に伴う心拡大の結果生じた弁輪拡大による僧帽弁閉鎖不全、遠

隔期に弁膜の瘢痕治癒・硬化退縮の結果生じた狭窄あるいは閉鎖不全（しばしば狭窄兼閉鎖不全）が見られ、

隣接する大動脈弁への炎症の波及により生じた大動脈弁の炎症性変化（瘢痕化・硬化退縮・変形）のために狭

窄あるいは閉鎖不全（狭窄兼閉鎖不全）が心臓弁膜症の代名詞として知られてきた。弁膜症に対する手術治療

はこれらのリウマチ性僧帽弁・大動脈弁病変に対する処置から始まった。 

弁輪拡大による僧帽弁逆流に対しては心臓外部から盲目的に弁輪部に通した縫合糸で弁輪を縫縮する処置が

行われ、狭窄弁に対しては左心耳から挿入した示指先端を狭窄した弁口に挿入し、癒合した交連部を裂開する

非直視下交連切開術（closed mitral commissurotomy;CMC）や左心耳から示指に沿わせて狭窄した僧帽弁口

に挿入したり、左室心尖部から左房内の示指先端を目標に挿入された拡張器（Tubbs dilator など）を弁口に

挿入し、定量的に拡張を図る術式が行われた。近年これに類する方法を非手術（カテーテル）的に行う手技が

工夫され井上らのバルーンカテーテルを用いた経皮的僧帽弁交連裂開術（percutaneous transluminal mitral 

commissurotomy;PTMC）として普及している。  

体外循環技術の進歩に伴い心内での病変部位に対する直達手術として直視下交連切開術（open mitral 

commissurotomy;OMC）が行われ、癒合した交連部や肥厚短縮した弁下組織の切開・切離が行われたが初期

には心停止・心筋保護法が未熟であったため精細な手技は困難であった。心停止・心筋保護法の発展・確立に

より長時間にわたり、弛緩した心停止が得られるようになり精細な弁尖（交連部）、弁下組織、弁輪に対する

手術介入が可能となり、狭窄だけでなく閉鎖不全でも直視下修復術が行われるようになった。交連切開、乳頭

筋切開の他、交連部での弁輪縫縮（Wooler 法、Reed 法、Kay 法など）、乳頭筋短縮や心膜片による腱索再建、

余剰な弁組織を切除縮小する McGoon 法などが行われた。Carpentier は前尖の逸脱に対し対応する後尖組織

を付着する腱索と共に授動移植（flip-over）する方法を発表した。さらに腱索移植は 1980 年代 Frater による

心膜片での人工腱索作成に至ったが当初は成績のばらつき、再発が問題となった。その後 Vetter による

GoreTex 糸による人工腱索再建の実験データの報告から注目を得て、その後の 1985 年頃の David や 1988 年

川副による臨床導入も広く好成績を収めるに至り、近年では前尖逸脱に対する第一選択としての役割を持つに

至っている。GoreTex 糸による人工腱索作成手術の問題点として適正な長さの調節があげられ、様々な工夫が
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されている。さらにこれを容易にする目的で乳頭筋基部からあらかじめ作成した複数のループ状の GoreTex

糸を弁尖に縫着する loop technique、さらには親 loop に複数の子 loop を有する loop-in-loop technique なども

工夫され、成績向上、手技の普及の貢献している。 

1980 年前後になり、リウマチ性弁膜症が急速に減少し、変性による閉鎖不全例が増加するに至った。

Carpentier による僧帽弁閉鎖不全を中心とする僧帽弁弁膜症の形態分析や評価、定型的な術式の確立は僧帽弁

形成に飛躍的な発展をもたらし、現在の弁形成術の根幹を形作ったとも言える。正常な僧帽弁輪形態を模した

人工弁輪が開発され、余剰、逸脱を示す弁尖組織を切除・縫縮し、弁輪を縫合縮小し、適正なサイズ・形状の

人工弁輪で補強・形成する弁輪形成を加えた矩形切除法(quadrungular resection)は現在でも僧帽弁閉鎖不全

に対する基本術式となっている。Carpentier の術式の体系は French Correction として広く知られる。さらに

Barlow 病など弁尖の形状や収縮期前方運動（SAM）による左室流出路狭窄の合併例では弁尖の高さを減じる

目的の sliding plasty も工夫された。その他、逸脱した弁尖範囲が広い場合や前尖の逸脱では前述の PTFE 糸

による人工腱索再建法が普及している。弁尖の可動性が不良な場合などでは二次腱索を切離したり、自己心膜

片で弁葉を補填・拡大する術式も多く行われる。交連部近傍での逆流では相対する弁尖を縫合し逆流部位を閉

鎖する術式も行われ、特異な術式として前尖・後尖の中央部で弁尖組織同士を縫合し二弁口化する Alfieri 法

も行われる。いずれの術式でも人工弁輪による補強が再発予防に重要とされる。狭窄弁もしばしば形成される

がリウマチ性病変が主体のため弁尖硬化により不充分な結果であったり、炎症性変化の進行により逆流の出現

や中期遠隔期での狭窄再発が問題となり、人工弁置換が中心となっている。感染性心内膜炎に伴う僧帽弁逆流

も形成術の好対照と考えられている。疣贅摘除、病巣郭清後、欠損部分を自己心膜組織で補填したり、人工腱

索による再建などが行われ、異物使用を極力回避する目的で、弁輪形成には自己心膜片を用いることも多い。

近年、虚血性心疾患や心筋症に伴う左室起源の僧帽弁逆流の重要度が高まっている。当初、拡大した弁輪に対

しやや強度の弁輪形成（人工弁輪使用）が行われたが、拡大した左室による僧帽弁装置の心尖部や後壁方向へ

の牽引（tethering）による病態の解明や、再発、左室機能への影響などから非対称的な人工弁輪を用いた弁輪

形 成 や 乳 頭 筋 挙 上 術 （ papillary muscle suspension;PMS ）、 乳 頭 筋 接 合 術 （ papillary muscle 

approximation;PMA）などの補助術式も追加施行される。僧帽弁逆流で拡大する弁輪は後尖側と交連部であ

り、人工弁輪については（１）拡大した弁輪の縮小、（２）変形・逸脱した形状の補正(remodeling)を目的とす

るが当初の Carpentier は全周性の rigid なものを作製した（classical ring）。その後 Duran は後尖領域の可動

性の温存に注目した flexible ring を開発した(remodeling 機能はやや低い）。可動性のある後尖部分に適合が良

好な flexiblity を有するものとして Carpentier Physio ring や Cosgrove band なども開発され、基礎疾患、目

的に応じて選択されている。最近では正常僧帽弁輪の 3 次元構造にも配慮がされている。 

 

僧帽弁形成術の発展の背景にいわゆる水試験など形成の良否の術中直視下評価が比較的容易であることに加

え、近急速な発展を示す経食道心エコー法は重要な補助手段となり、さらに 3 次元エコー法により術前評価（病

変部位の同定、異常の機序、適切な選択術式など）、術中評価（修復の良否、残存病変の有無など）が飛躍的

に向上した。一部では心表面エコー（心外膜、心膜外）も行われる。また精細な修復術を行うためには良好な

術野の確保は必須事項であり、従来用手的であった心内鉤から Carpentier、Cosgrove らにより工夫された

self-retaining retractor の貢献も見逃がすことはできない。 
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２．大動脈弁 

大動脈弁狭窄に対しては交連（弁）切開術が行われるが、狭窄の残存の他、逆流の発生が問題となった。僧

帽弁と異なり、弁支持装置がないことに加え、術野で正確な形成の良否についての評価が困難であることが大

きな原因となっている。癒合した交連の切開は可能であるが、二尖弁などでの raphe の切開は高度の逆流につ

ながるため不可能とされてきたが、切開した raphe 部分を大動脈壁外から Gore-Tex 糸などで牽引する工夫

（resuspension）が報告され（19**川副ら）、二尖弁の三尖化による形成・修復も報告されているが、まだ一

般的とはなっていない。肥厚した弁尖に対しては結節状となった肥厚組織を切除し、可動性や他弁尖との接合

をよくするために slicing も行われる。 

リウマチ性狭窄病変では Rasping 法と呼ばれる肥厚・切開化した弁尖を電動やすりで fibrosa を残して研磨し、

柔軟性を改善維持する術式も工夫された。 

 

近年、僧帽弁の後を追うようにして大動脈弁についても経食道心エコー検査の発展に伴う詳細な形態評価や形

態と機能との関連の解析が可能となり、David、Shaefer、El Khoury らによる大動脈弁逆流の評価、解析の体

系化、それに基づく体系的な修復術の工夫がなされている。本邦でも川副らを嚆矢とする多くの外科医が成績

向上に努めている。 

弁形成・弁輪形成術式としては前述の resuspension や、逸脱した弁尖を Aranchius 小体周辺で切除し三角縫

合する（central plication）、弁尖辺縁を細い GoreTex 縫合糸で篝縫いを行う、余剰な辺縁を大動脈壁交連部

で折り畳み固定するなどの方法が行われる。さらに弁尖接合を良好にするため弁下で交連部を縫縮する

subcommissural annuloplasty(plication)も行われる。穿孔部については glutaraldehyde(GA)処理した自己心

膜片で補填も行われる。 

弁尖の病変の著しい例では弁尖を一部切除し、GA 処理した自己心膜片にて補填延長（cusp extension）する

術式もしばしば行われれて来た。良好ね弁機能を維持するためには大動脈壁での交連に形成と、弁尖どうしの

接合面の高さが重要とされる。 

 

大動脈弁輪拡大を伴う AR に対しては弁尖が正常であれば reimplantation 法（David、1988）、remodeling

（Yacoub、1979）法が行われる。より生理的な Valsalva 洞の形態に似せた remodeling 法が注目されたが、

弁輪拡大の再発例が多くみられることから弁輪を人工血管で固定する reimplanttaion 法が多く用いられる傾

向にある。通常の直型人工血管に対し De Paulis による Valsalva グラフト（2002）は弁輪固定に加えて

remodeling 法の Valsalva 洞形態の有利さをもたらしている。さらに近年では remodeling 法における弁輪拡

大再発を予防する目的で大動脈弁下環状弁輪補縮術(subvalvar circular annuloplasty)を追加する工夫も行わ

れている。 

大動脈弁ではその立体的な構造から僧帽弁のような人工弁輪はなかったが、近年立体的構造を有する ring も

開発されている。 

また僧帽弁と異なり大動脈弁逆流には上行大動脈瘤に合併する Valsava 洞-上行大動脈接合部（sino-tubular 

junction;STJ）の拡大も原因となる。上述の reimplantation 法、remodeling 法などの大動脈基部置換の適応

となる（STJ remodeling）。 
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大動脈弁の形成の困難さの背景に術中評価困難がある。僧帽弁と異なり術野が閉鎖腔でなく解放状態のため圧

の加わった状態での弁尖接合などの評価ができない、直視下で逆流残存部位や程度の観察ができないことが挙

げられる。これに対し上行大動脈を閉鎖したり、基部をバルーンで閉鎖して左室内への血液や水の逆流の程度

を見たり、経僧帽弁的に左室内に内視鏡を挿入する工夫も行われてきたが広く普及するには至らなかった。

Shaefer、El Khoury らの方法では心エコー検査での定量的評価に基づく、再現性を持った収縮術式であるこ

とが近年大動脈弁形成が急速な高まりを示す背景となっている。 

 

本邦で開発された Ozaki 法は大動脈弁尖を切除後、交連間距離などを独自に開発された計測器で正確に計測後、

template に合わせて（GA 処理した自己心膜で）作成した弁尖を縫着する術式で、高齢者や狭小大動脈弁輪例

に有用な術式とされ、弁置換と考えるか、弁形成と考えるか議論もあり、まだ長期遠隔成績が待たれる段階で

あるが本邦だけでなく欧米でも注目される術式となっている。 

 

３．三尖弁 

従来右心系の弁病変は僧帽弁疾患に付随する二次性病変が主体とされ、重要度は低いものと考えられてきたが、

長期遠隔期に残存する三尖弁逆流が予後不良因子であることが多々、報告され近年その修復が注目されている。

まれにはリウマチ性の狭窄、逆流が対象となる場合もある。最近では薬物依存者などでの感染による弁逆流に

も遭遇する機会が増えている。その他 carcinoid 症候群では三尖弁に病変を生じたり、石灰化から狭窄・逆流

を来すことも報告されている。狭窄例では交連切開が行われる場合もあるが優位の場合はしばしば人工弁置換

となる。逆流に対しては Kay 法（後尖部分を縫縮して二尖化）、DeVega 法などによる弁輪縫縮が多く行われ

てきたが遠隔期再発の問題や、Dreyfus らの研究に基づき近年では積極的な人工弁輪（バンド）を用いた弁輪

形成が行われる。人工弁輪として Carpentier、Duran、Cosgrove、や僧帽弁と同様、正常弁輪の３次元構造

に留意した MC3 などが多く用いられている。 

  

４．肺動脈弁 

狭窄に対する弁切開・交連切開は古くから行われてきたが、逆流に対する形成は低圧系であることや長期成績

への影響が低いと考えられてきたため広く行われる術式はなかった。 

 

５．共通房室弁 

心内膜床欠損症（ECD）（房室中隔欠損 AVSD）や単心室でしばしば見られる共通房室弁についてはいわゆる

僧帽弁・三尖弁とはまったく異なる構造のため修復はより困難である。二心室型修復で対応できる場合は心室

中隔上で左右に分割し、裂隙（cleft）を縫合閉鎖する。裂隙の閉鎖により共通前尖・後尖の可動性は低下し、

修復前に比べて弁口面積は減少する。特に乳頭筋間距離が近い場合や単一乳頭筋の場合、左側外側尖（正常心

での後尖に相当）が低形成のため裂隙の閉鎖は狭窄を惹起する。この際は裂隙基部（心室中隔近傍）を 1-2 針

縫合閉鎖するにとどめることが重要である。Carpentier は 1977 年、裂隙は交連として残す術式を報告した

(trifoliate 説)。しかしながら急性期は概ね良好な成績であっても長期遠隔期、成人期に問題となる逆流再発例

では大半が閉鎖していない裂隙の開大によることから、多くの施設では可及的に裂隙閉鎖が行われている。弁

口中央部からの逆流に対しては種々の弁輪縫縮（形成）が追加される。小児例では発育の問題から人工弁輪で
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なく、吸収糸による形成（江口・宮村）や、分節的な弁輪形成が行われる。重複弁口例では逆流がわずかな場

合は狭窄発生を回避するため弁に対する処置は行わないことも多い。 

小児期修復術後の成人期逆流再発例では人工弁置換の選択となる例も多いが、開大した裂隙の追加縫合閉鎖や

開大部位への心膜片補填および GoreTex 人工腱索支持や自己心膜パッチによる弁葉補填拡大も有用な術式と

して徐々に行われるようになっている。 

一方、単心室に伴う共通房室弁の逆流例ではしばしば弁下組織の異常も伴っており、その形成は困難な場合

が多い。選択される術式としては交連部の縫合閉鎖、弁輪形成の他、共通前尖・後尖を直接縫合する二弁口化

や、さらに弁輪の中央部で bridge 状の GoreTex 人工血管片で前後径を短縮することも行われる。 

 

６．Ebstein 病 

高度逆流を示す三尖弁は中隔尖・後尖が心尖部に落ち込んでいHunter-Lillehei-Hardy手術では落ち込んだ（よ

うに見える）弁尖付着部を本来の弁輪部（右房-右室接合部）に引き上げる術式であったが心室中隔や心室の変

形のため逆流制御は不充分であった。1994 年に Carpentier は残存する大きな前尖の後方 2/3 程度をいったん

弁輪部から切離し、右房化右室として拡大した本来の三尖弁輪を縫縮後、心尖部から円錐状に落ち込んだ中隔

尖・後尖部分をこの縫縮した弁輪まで右室長軸方向に縫縮することにより、右室の本来の形態を維持した上で、

この縫縮した本来の弁輪の位置に先ほど一部切離した大きな前尖組織を時計方向に廻旋させながら再度縫着

し、人工弁輪で補強を行う新たな術式を報告した。さらに 2007 年 da Silba は前尖だけでなく低形成・異形成

を示す後尖・中隔尖も切離の上、これらを用いて円錐状の構造を作製し、心尖部近傍ではこの円錐状の弁組織

に開窓を加え、右室流入を確保したうえで本来の三尖弁輪部に縫着する術式を発展させた（cone 手術）。これ

により従来三尖弁置換術となっていた多くの例で形成術が可能となり、三尖弁機能も良好となったことが報告

されている。 

 

７．Fallot 四徴症 

Fallot 四徴に対する修復術では右室流出路狭窄解除の一環として肺動脈弁狭窄の解除が行われるが、肺動脈弁

輪の低形成を伴う場合も多く、多くの場合肺動脈弁逆流に至る。従来は充分な狭窄の解除に力点が置かれ、逆

流についての関心は高くはなかった。しかしながら長期生存例の増加に伴い、肺動脈弁逆流が右室拡大、三尖

弁輪拡大につながり、右室機能低下から心不全、重症不整脈の発生に密接に関係することが知られるに至った

（1995 年 Gatzoulis）。肺動脈弁逆流の制御は重要な課題で、特に肺動脈弁輪を超える流出路パッチ

（trans-annlar patch）を用いる際はパッチ内面に一弁構造を作製することが行われてきた。自己心膜による

弁作成が行われたが遠隔期には退縮硬化し、機能は期待できないことが判明した。本邦では黒沢・山岸による

GoreTex 膜での大きな一弁作成が早期から行われ、弁尖の形状・大きさの定量・企画化により優れた弁機能、

早期・中期成績が示された。さらに山岸は GoreTex 流出路パッチに Valsalva 洞に相当する膨隆（洞）作成を

行い、弁機能への良好な影響を示した。良好な弁尖開閉運動は長期成績にも好影響を及ぼすことが期待される。

しかしながら成人期に至った例ではこの弁尖も機能低下は避けられないと考えられ、成人期での肺動脈弁置換

（挿入）（外科的、経カテーテル的（本邦では未））の増加が予想される。Nunn は 2008 年 seagull 状の大きな

GoreTex 膜による二弁構造の弁作成を報告した。本邦でも一部の施設で行われているが長期成績は今後の推移

を待つ必要がある。他にも右室切開部に大きな GoreTex 膜による弁尖作成の工夫が報告されている。 
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【まとめ】 

正常構造心での弁形成および先天性心疾患での弁形成について歴史的視点も含め概説した。 

人工弁の進歩も著しいが弁形成手技の発展も目覚ましいものがある。近年の心エコー検査の発展に伴う弁およ

び周辺構造の形態・機能の精細な評価が形成術の発展に貢献している。また長時間安定して心停止、良好な視

野確保を可能とした手術器管理も大きく貢献している。 

小児例・先天性心疾患例ではその特徴を考慮した術式の組み合わせや対応が必要となる。 
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32. 補助循環の今、昔 

  上野 高義 （大阪大学 心臓血管外科） 
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33. 先天性心疾患の血行動態を読む  

森 善樹 （聖隷浜松病院 小児循環器科） 
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34. 遺伝性心疾患の診断と管理 

  山岸 敬幸 （慶応義塾大学 小児科） 

 

 

 



142 

 

 

 

 

 

 

 



143 

 

 

 

 

 

 

 



144 

 

 

 

 

 

 



145 

 

 

 

 

 

 

 



146 

 

 

 

 

 

 

 

 



147 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



148 

 

 

35. メタボリックシンドロームの診療 

  水野 篤 （聖路加国際病院 循環器内科） 

 

 

メタボリックシンドロームとは内臓脂肪型肥満（内臓肥満・腹部肥満）に高血糖・高血圧・脂質異常症

のうち 2つ以上を合併した状態とされる。これらは心血管病：特に脳梗塞・心筋梗塞を発症しやすいとい

うことで、非医療従事者にもすでによく知られた概念である。 

 しかし、一方で診断基準の不一致や背景となるインスリン抵抗性の病態に対してなどの議論が白熱する

中で、歴史的には科学的分野においてはメタボリックシンドロームという分類の妥当性もまだ議論の余地

がある。 

 臨床的には糖尿病・高血圧・脂質異常症といった当然個々の心血管リスクに加えて、肥満の概念が 

加わっていることは非常に重要であり、これらの患者に対しての診療としてのスタンスを説明する。 
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36. ACS（Acute Coronary Syndrome：急性冠症候群）の治療 

  水野 篤 （聖路加国際病院 循環器内科） 

 

急性冠症候群（以下 ACS）とは何か？まず触れておかねばならないのは、病理です.何故なら ACS という疾患

概念自身は病理から推測されたものだからです.今回のレクチャーではこの部分を少し省かせていただきたい

と思いますので前提の話ということで、事前情報共有をさせていただきます。1 

 

ACS の診断と病理の関係 

他項にもありますが、ACS は非常に微細な組織学考察から派生した病態生理学的概念です。2冠動脈内(血管内)

に形成された動脈硬化性の組織の脆弱化により、プラーク破綻(Plaque rupture)をはじめとした組織障害およ

びそれに付随した血栓形成が生じます.血栓により冠動脈血流が解剖学的・生理学的に阻害され心筋虚血を来た

し、結果、臨床所見として胸部症状・心電図変化・心筋逸脱酵素の上昇などを認める疾患群です。我々が診断

するのはこの臨床経過や検査所見の異常から、実際に生じているプラーク破綻などの病理組織変化を推測して

いるに過ぎないのです。つまり、ACS の本質的理解には病理組織学的問題が直接見えないこと、換言すれば、

臨床所見から組織学的変化を推測することが重要です。 

 

ACS における病理の歴史 

今現在の ACS の概念が常識となるまで長い歴史があります。1910 年に冠動脈の急性閉塞が急性心筋梗塞を引

き起こすということが初めて報告されました。1983 年に Falk らは、血栓が冠動脈を閉塞させる段階でプラー

ク破綻が血栓形成より先に生じていることを報告し、それに続き 1992 年の Fuster らの報告によりプラーク破

綻から続く ACS という概念が一般に浸透したといえます 3,4.しかし、記憶にとどめおくべきことは、これら報

告の病理学的考察はすべて死亡症例・突然死症例で“あくまで虚血性心疾患によるものと考えられたもの”で

あるということです.我々が現在治療している ACS とは若干の“ギャップ”があることは忘れてはなりません. 

 

血栓と病理の関係 

ACS の本質である、内腔血栓 (Luminal thrombosis）について、Virmani らはさらにこの内腔血栓に関して以

下の 3 つの病理学的機序から起こると報告しています。 

Plaque rupture(プラーク破綻)、Plaque erosion(びらん)そして、calcified nodules(石灰化結節)5が挙げられま

す。それぞれの頻度はプラーク破綻が 60％、びらんが 30％、残りの 10%程度が石灰化結節とされています。 

プラーク破綻は薄い線維性被膜(fibrous cap)に覆われた壊死組織(necrotic core)のその被膜が破綻することに

より、壊死組織と血小板が直接接触し血栓形成するということとされています。一方、びらんに関してはむし

ろ、壊死組織・脂肪成分の多い組織は少なかったとしても厚い線維性被膜に覆われているため血管内腔で血小

板と接触することはないとされています。びらんの場合の血栓形成の機序として血管壁に存在する細胞外マト

リックスであるプロテオグリカンや血管内皮細胞の炎症により血栓形成が生じるとされています。石灰化結節

は結節が形成されることに伴い平滑筋細胞の減少・機能低下により血栓形成に至るとされています。特に維持

透析患者などで石灰化の高度な冠動脈病変においてこのような変化を認めます。したがって、プラーク破綻の

みが不安定プラークと誤解されがちですが、不安定プラークという表現はこの３つを包含した概念です。 
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ではなぜこのような病理の話をしたのか？というのは、疾患概念はすべて病理的概念であるのですが、実際の

患者ではこれらの病理像はみえず、症状と心電図（後心エコー）で診断および加療を行います。これらの治療

方針および治療オプションに関して歴史的背景を含めて提示します。 
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37. 心房細動の治療 

  安達 亨 （筑波大学附属病院 循環器内科） 

 

§はじめに 

心房細動は成人が有する、治療対象となる頻脈性不整脈の中で最も多くみられるもので、循環器内科のみなら

ず一般内科の診療範囲となっている。心房細動は有症候から無症候まで、患者さんの自覚症状は様々であるが、

時として脳梗塞をはじめ致命的なイベントを発症することがあり、診断の段階で患者さんへの十分な説明そし

て十分な治療を提供することが望まれる。 

 

① 心房細動の病態生理 

心房細動は心房の無秩序な興奮であり、その興奮回数は１分間に 350~ 

600 回におよぶ。房室結節の減衰伝導特性により心室の興奮回数は制限される（青年で 140〜160 回）が、

心房が無秩序に興奮するため心室の興奮も不整となる（irregularly irregular rhythm）。 

心房細動はその持続時間から、発作性・持続性・長期持続性に分類される。発作性は発症から７日以内に

停止する場合、持続性は７日以上１年未満の持続期間である場合、長期持続性は１年以上の持続期間であ

る場合を指す。 

心房細動の契機（trigger）は、左房から肺静脈へ侵入した心房筋組織を起源とする心房期外収縮で、肺静

脈内の心房筋から急激な興奮の発火が見られた際に心房細動が発症する。左房-肺静脈以外に、右房から上

大静脈へ侵入した心房筋組織（右房-上大静脈）を起源とする心房期外収縮も心房細動の trigger となりう

る。 

発作性心房細動はこの肺静脈または上大静脈に trigger を有する心房細動であるが、同時にこれら trigger

は、心房細動が維持されるのに必要な心房筋組織（driver）にもなる。持続性・長期持続性の心房細動の

場合は、この driver が左房内または右房内に存在することがある。driver の定義や治療方法は世界的なコ

ンセンサスはなく、全世界で研究が進んでいる。 

② 心房細動の疫学 

心房細動は若年から高齢者まで、男性も女性も、器質的心疾患のない方も発症し得る不整脈である。有病

率は全人口の 0.6%で、最も大きな発症因子は加齢であり、心房細動を有する人口の 85%は 60 歳以上とさ

れる。 

加齢以外に、高血圧や糖尿病、肥満、睡眠時無呼吸が指摘されている。飲酒や精神的・肉体的ストレスに

よる自律神経への影響や甲状腺機能亢進などホルモンの影響も関与する。器質的心疾患では肥大型心筋症

や僧帽弁逆流など左房内圧が上昇する疾患に合併することがある。 

③ 心房細動による有害事象 

頻脈性心房細動により動悸または脈の結滞の自覚症状を有することがある。頻脈により心収縮能が低下（頻

脈源性心筋症）し、うっ血性心不全を発症することがある。頻脈により、特に左室肥大を有する症例では

拡張不全の状態となり、うっ血性心不全を発症することがある。 

頻脈の有無に関係なく、心房細動により脳梗塞をはじめとする血栓塞栓イベントを発症することがある。 
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④ 心房細動の治療（抗凝固療法） 

心房細動と診断された患者さんに出会ったら、最初に考慮されるのが抗凝固療法である。血栓塞栓イベン

トの発症のしやすさ（リスク評価）は CHADS2 score（心不全の既往：1 点、高血圧：1 点、年齢 75 歳以

上：1 点、糖尿病：1 点、脳梗塞の既往：2 点）で評価され、一般に 2 点以上は抗凝固療法の適応となる（1

点も抗凝固療法の導入が推奨される）。抗凝固療法は抗凝固薬の内服で、50 年来使用されているワルファ

リンと、新規経口抗凝固薬がある。年齢や腎機能、易出血性や経済的問題を鑑みて選択する。 

⑤ 心房細動の治療（レートコントロール） 

心房細動が現在持続している場合は、レートコントロールが考慮される。特に青年は動悸を伴って心拍数

が 140〜160 と頻脈になる傾向がある。房室伝導を抑制する作用をもつ薬の投与が考慮される。β遮断薬

や Ca チャネル遮断薬、ジギタリスが用いられる。目標とする心拍数は 110/分以下である。 

⑥ 心房細動の治療（リズムコントロール） 

心房細動を停止させて本来の調律（洞調律）へ回復する治療である。心房細動の停止には大きく分けて、

薬物療法と非薬物療法（カテーテルアブレーション、手術）に分けられる。 

薬物療法では抗不整脈薬が用いられる。抗不整脈薬の作用は Na チャネル遮断、β受容体遮断、K チャネ

ル遮断、Ca チャネル遮断、M（ムスカリン）受容体遮断があり、臨床で使用される抗不整脈薬はこれらの

うち複数の作用を有する。Na チャネル遮断は心房筋の脱分極を抑制することで心房細動を抑制（したがっ

て、心収縮能低下症例では使用しづらい）し、K チャネル遮断薬は心房筋の不応期を延長することで心房

細動を抑制（したがって、QT 延長を併発することがある）する。β受容体遮断や Ca チャネル遮断は房室

伝導の抑制を、β受容体遮断や M 受容体遮断は自律神経を修飾することで心房細動を抑制する。 

薬物療法に抵抗性の心房細動に対して、非薬物療法の適応が検討される。非薬物療法は、1987 年に始まっ

たメイズ手術が発端となり、1998 年に肺静脈起源の心房期外収縮が心房細動の trigger となる報告により、

2000 年にカテーテルアブレーションによる肺静脈隔離術が開発された。カテーテルアブレーションによる

心房細動の治療内容はその技術の進歩により、肺静脈隔離術に加えて driver と考えられる心房筋や自律神

経叢領域へのアブレーションが報告され、現在も全世界で研究されている。 

⑦ 心房細動の治療（リスクの管理） 

心房細動の発症には前述の通り様々なファクターが存在する。したがって、背景に存在するファクターへ

の治療を並行して進めることが望ましい。高血圧や糖尿病の管理、肥満の是正、睡眠時無呼吸への CPAP

療法、ストレスの回避、節酒など。 

 

§おわりに 

 心房細動は最も頻度の多い頻脈性不整脈であるが、その根治は全ての患者さんに可能なわけではない。薬物

療法と非薬物療法といずれも日進月歩で知見が広まっているが、患者さん個々の状況・背景を十分に吟味し、

患者さんとの対話の上で適切な治療を施行したいと考える。 

 

筑波大学附属病院 循環器内科 安達 亨 torada1980@yahoo.co.jp 

（お気づきの点や不明な点がございましたら、上記メールアドレスまでお気軽にご連絡いただけましたら幸いです） 

 

mailto:torada1980@yahoo.co.jp
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38. 月経と卵巣機能 

  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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39. 女性のメンタルケア 

  太田 真弓 （医療法人社団学風会さいとうクリニック） 

 

 発達心理の観点から先天性心疾患患者を見ると、生涯にわたり多くの障害がある。乳幼児期では入院による

母子分離などによる愛着の障害、児童期には身体発達や運動発達の遅れによる自律や自発性の問題、学童期に

は通学がままならにことによる勤勉性や自他尊重の問題、思春期には友人関係が育めないことによるアイデン

ティティや関係性障害の問題が見受けられる。それでも小児期は過剰ともいえる親の保護があり、また本人も

「病気である自分」や「病気であることで人と違う」ことはわかっているものの、直面化する必要性がない。 

 成人期になり先天性心疾患患者は一人暮らしや就職などにより、急に社会に出なくてはならない状態になり

初めて自分ひとりでいろいろな障害に対処していかなくてはならない。その際に大きなストレスがかかり、精

神的な症状をきたすことがある。抑うつ、不安、身体化症状などさまざまな症状を示すことがある。 

 もともとうつ病は女性のほうが罹患しやすく、生涯発生率も男性の 2 倍といわれている。一般女性であって

も専業主婦は社会参加が男性に比べて維持しにくく、特に最近では自己評価を高く保つことが難しい。一方、

働く女性でも職場の性差別や育児や家事との両立などで葛藤を生じやすい。またマタニティー・ブルーなどと

言われている産後うつは一般にも知られており、出産後だけではなく、妊娠中から気分変動を生じるといわれ

ている。 

 先天性心疾患患者において小児期には性差はあまりみられないが、思春期以降は女性としてのアイデンティ

ティやジェンダーの問題がある。手術の時にできた大きな手術痕は男性患者ではほとんどの人が「気にならな

い」というが、女性では「気になる」とか「見えない服装をする」という人が多い。体育を休むことについて

も男性は「周りの生徒に言われたことはない」というが、女性では「体育を休んでずるい」などといじめに発

展することもある。思春期の女子は周りとの関係性を重視することが多く、また男性に比べて外見や行動にお

ける「人と違う」ことを嫌う傾向があり、その点で先天性心疾患患者は疎外感を感じることが多い。成人期に

なり仕事に関しては先天性心疾患男性のほうがむしろ役割意識が強くなり、ストレスになりやすいが、結婚、

妊娠は女性にとって大きな問題である。結婚後は結婚生活に問題がないとしても、妊娠をとめられている場合、

夫や夫の家族に対して引け目を感じやすく、ストレスを感じていることが多い。妊娠、出産が可能であっても、

体力的な問題などにより育児や母親役割が一般女性に比べてできないなどと、自分を責めることがある。女性

の役割としての妊娠、出産は大きな意味を持っており、その妊娠出産ができないということで女性失格と感じ

ている人も多い。そのために主治医に妊娠を止められているにも関わらず、「妊娠してしまえば大丈夫」など

という人までいる。女性の「心性」や「期待される役割」などの心理社会的な要因が精神疾患の形成や表現型

に影響を与えていることが多い。そのために「妊娠出産を期待される性」を全うできないことは大きなストレ

スになっている。 

古典的に「女性は弱い性」と言われていることにより、精神症状として男性に比べて症状を出しやすく、特

に身体症状を訴えやすい。成人期先天性心疾患患者では術後長期の合併症により不整脈や心不全などの心疾患

自体の症状の悪化が見られるが、その症状を自覚したり、医師に指摘されたときに、具合の悪さを訴え、病状

が悪くなったことを嘆き悲しむ、助けを求めるということは女性の方がしやすいようである。 

症状を訴えやすいことにより、精神科や心療内科、カウンセリングを受けやすいということは女性にとって

精神治療にはよいことなのかもしれない。 
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40. 妊娠出産問題-出産法の選択- 

  桂木 真司 （榊原記念病院 産婦人科） 

 

 出産方法を決定するためには妊娠中の経過を踏まえ，麻酔科，循環器科，小児科と十分に経膣分娩，帝

王切開のリスク，および出生した新生児の治療方針も含め総合的に判断を行う． 

 出生前に麻酔科と相談するべき疾患として（表 1）肺高血圧，マルファン症候群，Severe AS/MS，等が

あげられる． 

海外の論文では特に経膣分娩が基本であると書かれているものが多い．また表2のようにNYHAⅡ，Ⅲ，

Ⅳにおいても経膣分娩が基本的に推奨されている．欧米ではﾌﾟﾛｽﾀｸﾞﾗﾝﾃﾞｨﾝｼﾞｪﾙを膣内に投与し，短時間

での分娩が可能である背景が我が国とは異なる．また頸管熟化目的のミソプロストール錠も本邦では副作

用の点で使用される事が少ないのが海外の産科医療と異なる点を踏まえて議論する必要がある． 

心疾患合併妊娠では経腟分娩が一般的に推奨されるが，表3に示す疾患では帝王切開が選択される．そ

れらは機械弁患者等でワーファリンを内服しヘパリンへの移行が終了しておらず，経膣分娩が胎児脳出血

のリスクがあるもの，マルファン症候群で大動脈の解離や，高度拡張を認めるもの，高度の狭窄病変，高

度の肺高血圧症などである． 

その他のハイリスク群に属する場合でも帝王切開を考慮することがある．分娩中は，循環動態を保つた

めにCHF(鬱血性心不全)では一般的にkeep dry, 狭窄病変のある患者はpreloadを十分に保つ必要がある．分

娩直後においても循環血液量の入れすぎや出血による脱水に十分注意をはらう．分娩後もバイタル，循環

の変化を十分にモニタリングする． 

 産科処置としては，母体負荷を軽減するために，分娩第2期を短縮する目的で，吸引や鉗子分娩を行う

こともある．中等度〜高度リスク群では，少なくとも分娩後72時間はモニター管理を行う必要がある．一

般に，分娩後に元の安定した循環動態へ戻るまでに4 〜6週間かかる． 

 

 

表１ Indication for anesthesiologist’s consultation 

 All cardiac lesions 

 Pulmonary hypertension 

 Marfan syndrome 

 Severe AS/MS 

 Cardiomyopathy 

 Ischemic heart disease/Stent 

 Uncorrected or partially corrected CFD 

 AICD(automated implantable cardioverter defibrillator) 
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表2 Basic rules 

 Delivery should be planned. 

 Vaginal delivery preferred (less blood loss, fluid shift, thrombotic event and infection) 

 Most Adult CHD (even most NYHA Ⅱ&Ⅲ(Ⅳ))   

induction of labor is safe and not associated with high cesarean rate. 

 

 

表 3 Indications of Cesarean section 

 Patient om Coumadin(to avoid risk of fetal intracranial hemorrhage) 

 Aorto-pathway with unstable aorta(Marfan/dissection/coactation) 

 Severe obstructive lesions 

 Severe pulmonary hypertension 
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41. 妊娠出産問題-麻酔の選択- 

  照井 克生 （埼玉医科大学総合医療センター 産科麻酔科） 
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42. ICDホームモニタリング機能により産褥 volume overload を検知した bicuspid AR、 

生体弁置換術後の一症例 

  岩永 直子 （国立循環器病研究センター） 
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43. 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 産科婦人科 

 

 

【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%、MR Ⅲ、

僧房弁口面積 1.1 ㎠。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、体外受精へステップアップした。体外受精―胚移植 1 回目で妊

娠したものの、稽留流産に終わった。その後採卵 1 回、胚移植３回行ったが妊娠していない。当初予定の不妊

治療期間を超え、治療継続するか検討中である。 

 

【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が、妊娠継続には至らなかった。心疾患患者の不妊治療の難しさを

感じるとともに、協議を重ねて、患者・家族の希望に可能な限り応えていきたい。 
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44. 肥大型閉塞性心筋症で左室流出路心筋切除術後妊娠の一例 

河村卓弥 1), 桂木真司 1), 前田佳紀 1), 鈴木僚 1), 小野良子 1), 吉田純 1), 川端伊久乃 1),  

田中博明 3),  池田智明 3）,  矢川真弓子 2), 関敦 2), 高見澤格 2),  高梨秀一郎 4) , 高山守正 2) 

１ 榊原記念病院産婦人科 ２ 同循環器内科 ４ 同心臓血管外科  

３ 三重大学産婦人科 

 

 26 歳, 初産婦, 11 歳時に心雑音を指摘され, 精査で肥大型閉塞性心筋症（HOCM）, 卵円孔遺残と診断され 

加療されていた。NYHAⅡ度の労作時動悸・胸痛が認められ,前失神感はあるものの意識消失のエピソードはな

かった。 2012 年に挙児希望があり当院に紹介となった。家族歴は兄に HOCM, 父に心房細動を認めた。当院

紹介時にはシベンゾリン 400mg, フロセミド 20mg, スピノロラクトン 25mg, プロプラノロール 120mg を内

服していた。遺伝子検査ではミオシン重鎖をコードする遺伝子に変異が認められた。経胸壁エコー検査（TTE）

では, 非対称性中隔肥大（ASH）を認め, 中隔壁厚は 36mm, 最大流速は 3.6m/s, 左室流出路圧較差は 52mmHg, 

収縮期僧帽弁前方運動（SAM）を伴う左室流出路閉塞と僧帽弁逆流（MR）を認めた。左室収縮能は良好であ

った。心筋 MRI では心室中隔に不均一で広範な遅延造影効果が認められた。電気生理学的検査（EPS）では

sustained VT が誘発された。年齢, 挙児希望を考慮し左室流出路心筋切除術 (Morrow 手術) を施行した。切除

した中隔の心筋は 6.3g であった。Morrow 術後 3 ヶ月で再度 EPS を施行したが心室細動が誘発されたため, 

DDD-ICD 埋込みを行った。術後の TTE では, ASH は残存するものの, 中隔壁厚は 21mm, 最大流速は 1.5m/s, 

左室流出路圧較差は 9mmHg まで改善し, SAM に伴う MR は trivial であった。 DDD-ICD 埋込み後, 不整脈

イベントは認めなかった。妊娠前の心肺運動負荷試験では Peak VO2 85%, 血圧応答は正常であったが心拍応

答は軽度低下し, NYHAⅠ度相当であった。内服薬は妊娠を考慮しβ-blocker 単剤とし, ビソプロロール 2.5mg

のみ内服している。現在, 自然妊娠で妊娠成立し妊娠 15 週である。HOCM 合併妊娠における問題点は, 不整脈

や左室流出路閉塞による心不全, 肺高血圧が挙げられるが, 妊娠前に ICD 埋込みや中隔心筋切除術を適切に行

うことでリスクを減らした妊娠管理ができると考える。 

 

NYHA、エコー所見、内服薬、ICD 埋込みの推移 

 手術前 手術後, EPS 後 ※妊娠 15 週 

NYHA Ⅱ Ⅰ  

中隔壁厚(mm) 36 21  

左室流出路圧格差
(mmHg) 

52 9  

Ao 流速(m/s) 3.6 1.5  

DDD-ICD 埋込み なし あり あり 

内服薬 シベンゾリン 400mg,      

フロセミド 20mg,       

スピノロラクトン 25mg,    

プロプラノロール 120mg 

ビソプロロール
2.5mg 

ビソプロロール
2.5mg 

※妊娠 15週における検査は 2016.6.24施行予定。 
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45. フォンタン術後の妊娠出産管理 

  元木 博彦 （信州大学 成人先天性心疾患センター） 

 

 

症例は 25 歳女性。# Dextrocardia, # {SLA}, # MA, # DORV, # PS, # LAA, # Brock 術後, # p-LBT, # p-TCPC

にてこども病院通院中。1993 年 11 月 4 日に TCPC(lateral tunnel)が行われている。術直後に conduit 内の血

栓形成が認められ、抗凝固療法導入となったが、1995 年 6 月に血栓消失が維持されていたためアスピリンへ

変更となった。2000 年 10 月カテーテル検査では、SVC (17)(70%), IVC (15)(60%), RA (15)(61%), RV 

93/-11(93%), LPA (15)(61%), LPV (8)(96%), LA (8)(92%), Aao 96/62(78)(93%). 造影にて Conduit 右測から少

量の Leak flow が確認されたが、肺内シャントは認められなかった。 

これまで日常生活の範囲内では動悸や息切れなどの胸部症状を自覚したことはなく、現在アスピリンが近医

で処方されている以外の内服薬はない。1 年前に結婚し、今後の挙児を希望し、検査入院予定である。 

下記の点について検討したい。 

 

① 妊娠許可の条件、伝えておくべきこと 

② 妊娠中の管理のポイント 

③ 抗凝固について 
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46. ファロー四徴症術後 drop out し、妊娠後来院した１症例 

小板橋俊美 1)、猪又孝元 1)、池田祐毅 1)、望月純子 2)、海野信也 2)、阿古潤哉 1) 

北里大学循環器内科学 1)、産婦人科 2)   

 

 

【症例】23歳、女性 

【診断】＃ファロー四徴症（TOF）術後 

【現病歴】 

出生直後に先天性食道閉鎖と診断され、緊急手術を施行。3か月後に TOFの診断となり、 

1993 年 1歳 6ヶ月で心内修復術を施行。1996年の心臓カテーテル検査では右室と肺動脈の圧較差は 

なく、O2 step up も認めなかった。以後、8歳ごろまで当院小児科、その後近医に通院していたが、 

中学生以降は drop outしていた。運動制限はなく、NYHA1 で経過していた。 

今回、妊娠が判明し、20週で当院産科を紹介受診、22 週から循環器併診となった。 

【妊娠・分娩歴】なし 

【既往歴】なし   

【生活歴】喫煙なし・飲酒:なし（妊娠前は機会飲酒） 

 

【検討項目】 

・妊娠分娩リスク 

・分娩時期、分娩方式 

・妊娠管理 

・分娩後管理 

 

【問題点】 

 Drop out し、その後の経過が不明である TOF術後症例である。成人の TOF 術後症例は、もともとの 

 TOF のタイプ＋時代による術式の違い＋経年変化により、病態は多様性に富んでいる。妊娠期という特 

 殊状況下であり、可能な検査が限定されている中、上記項目をどのように評価するか、そしてどの 

 ような対応をすべきかにつき、ディスカッションをしたい。 
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