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第 18回	 成人先天性心疾患セミナー	 プログラム 
 
日時：平成 30年 6月 2日-6月 3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 29 年 6 月 2 日（土）	

 
■プログラム 
6 月 2 日	 第 1 日目（聖路加国際大学講堂） 
 
総会司会：弓田	 祐介   （防衛医科大学） 
 
9:00 opening remark 

八尾	 厚史  （東京大学） 
 
9:10-10:10	 （15分講演	 5分質疑） 
移行期医療と社会・精神心理問題 
座長：八尾	 厚史	 	 	 （東京大学） 
座長：水野	 篤       （聖路加国際病院） 
 
1. 移行医療の現在 
	 	 演者：落合	 亮太  （横浜市立大学） 
2. 心不全をめぐる在宅医療の現場  
	 	 演者：弓野	 大	   （医療法人社団ゆみの） 
3. ACHDの精神心理問題 
	 	 演者：森島	 宏子  （千葉県循環器病センター） 
 
 
 



10：15-11：35（講演 15分	 質疑 5分） 
診療体制の構築と専門医問題 
座長：建部	 俊介 （東北大学） 
座長：犬塚	 亮	 	 	 	 	 （東京大学）  
 
4. ACHD専門医制度の現況    
	 	 演者：市田	 蕗子 （富山大学） 
5. 診療体制	 –通院中断の現状と専門医制度への期待- 
	 	 演者：福田	 旭伸 （聖路加国際病院） 
6. 望まれる診療体制	 看護師の立場から 
	 	 演者：水野	 芳子 （東京情報大学） 
7. 望まれる診療体制	 医師の立場から 
	 	 演者：元木	 博彦	   (信州大学) 
 
11:40-12:30 ランチョンセミナー１	 （第一三共） 
座長：中村	 浩章        （聖路加国際病院） 
演者：藤生	 克仁        （東京大学） 
成人先天性心疾患と不整脈治療 
 
12:30-13:30 Lunch break 
 
13:30-15:10 （講演 15分	 質疑 5分） 
ACHDをめぐる臨床研究のヒント 
座長：坂本	 一郎	 	 	 	 （九州大学） 
座長：稲井	 慶	 	 	 	 	 （東京女子医科大学） 
 
8. 心臓MRI	 新しい技術と指標 
	 	 演者：高橋	 辰徳	 	 （山形大学） 
9. 慢性心不全の脂質代謝異常 
	 	 演者：狩野	 実希 （埼玉赤十字医療センター）  



10. 修正大血管転位症に対する治療戦略、解剖学的根治（ダブルスイッチ）の 
適応と限界 

	 	 演者：市川	 肇 （国立循環器病研究センター） 
11. 心房細動と抗凝固療法	 その有効性と有害事象 
	 	 演者：増田	 慶太 （横浜労災病院） 
12. 肺動脈性肺高血圧症を合併した心房中隔欠損症 

～成人における肺高血圧症特異的治療薬の有効性とシャントに対するアプ

ローチ～ 
	 	 演者：木島	 康文 （聖路加国際病院） 
 
15:10-16:25 (提示 10分、討議 15分） 
症例検討 
座長：赤木	 禎治 （岡山大学） 
座長：城戸	 佐知子	   (兵庫県立こども病院） 
 
コメンテーター 
	 	 平田	 康隆	 	  （東京大学） 
	 	 相馬	 桂  （東京大学） 
	 	 桂木	 真司  （榊原記念病院） 
	 	 立野	 滋  （千葉県循環器病センター） 
13. 症例１	 体心室右室の求心性肥大と線維化を呈した修正大血管転位、	  
	 	 subaortic stenosis、unroofed coronary sinusを合併した成人例 

−	手術、是か非か − 
	 	 演者：小永井	 奈緒 （国立循環器病研究センター） 
14. 症例２	 ASDがない？ 
	 	 演者：仁田	 学 （横浜市立大学） 
15. 症例３	 心不全増悪をきたした高齢・多疾患有病者の Ebstein病の一例 
	 	 演者：藤田	 鉄平 （北里大学） 
 
16:25-16：40 coffee break 
 
  



16：40-18：20（講演 15分	 質疑 5分） 
産科婦人科的問題の up to date      
座長：池田	 智明 （三重大学） 
座長：小川	 正樹   （東京女子医科大学） 
 
16. ACHD患者の 胎盤機能 
	 	 演者：吉松	 淳	 	 	 （国立循環器病研究センター） 
17. ACHD患者の卵巣機能・妊孕性 
	 	 演者：桂木	 真司 （榊原記念病院） 
18. 遺伝カウンセリング	  
	 	 演者：山岸	 敬幸 （慶応義塾大学） 
19. ACHD女性の避妊 
	 	 演者：兵藤	 博信    （墨東病院） 
 
懇親会：18:30-20:00 レストラン	 エスペランス	 （聖路加国際病院１階） 
 
6 月 3 日	 第 2 日目 
総会司会：川松	 直人 （水戸済生会総合病院） 
 
会場	 聖路加国際大学講堂 
 
9：00-10:40（講演 15分	 質疑 5分） 
ACHD診療の特殊性をめぐって 
座長：増谷	 聡  （埼玉医科大学） 
座長：福田	 旭伸	 	 	 	 （聖路加国際病院） 
       
20. 心エコー	 心機能評価の特殊性 
	 	 演者：杜	 徳尚 （岡山大学） 
21. 必要な社会保障の知識 
	 	 演者：檜垣	 高史	 	 （愛媛大学） 
22. 伝導路と不整脈基質の特殊性 
	 	 演者：宮崎	 文 （天理よろず相談所病院） 



23. 解剖・形態の特殊性 
	 	 演者：稲井	 慶 （東京女子医科大学） 
24. 血流、血行動態の特殊性 
	 	 演者：村上	 智明 （千葉県こども病院） 
10:40-10:50	 coffee break 
 
10:50-12:15（講演 15分	 質疑 5分） 
Burning topics 
治療介入	 どこまで可能か 
座長：森田	 紀代造	 	 	 （東京慈恵医科大学） 
座長：村上	 智明	 	 	 	 （千葉県こども病院） 
 
25. TCPC Conversionの適応と限界 
	 	 演者：上村	 秀樹 （奈良県立医科大学） 
26. TOF	 PVRの適応と限界 
	 	 演者：小出	 昌秋 （聖隷浜松病院） 
27. Ebstein	 心内修復術の適応と限界 
	 	 演者：笠原	 真悟 （岡山大学） 
28. Rastelliなど心外導管手術後の再手術-適応と限界- 
	 	 演者：芳村	 直樹 （富山大学） 
 
12:15-13：00	 Lunch break 
 
13：00-13：50 	 ランチョンセミナー2 (日本新薬)  
座長：八尾	 厚史	 	 	 	  （東京大学）  
演者：笠原	 真悟	 	 	 	  （岡山大学） 
肺高血圧を合併した心疾患に対する Treat and Repairの経験 
 
13:50-15:10（講演 20分	 討議 5分）    
Fontanを振り返る 
座長：白石	 公  （国立循環器病研究センター） 
座長：先崎	 秀明 （北里大学） 



29. Fontan手術	 オリジナルから最新術式まで 
	 	 演者：松尾	 浩三 （千葉県循環器病センター） 
30. Fontanの適応と管理	 今・昔 
	 	 演者：三浦	 大	   (東京都立小児総合医療センター) 
31. 成人 Fontan患者の長期予後 
	 	 演者：大内	 秀雄 （国立循環器病研究センター） 
32. Fontan40年を振り返って 
	 	 演者：中西	 敏雄 （東京女子医科大学） 
 
15:35	 closing remark   

稲井	 慶  （東京女子医科大学） 
 
  



 
 
 
 

抄録 
 
  



1. 移行医療の現在 
落合	 亮太（横浜市立大学医学部	 看護学科） 

 

	 先天性心疾患領域は移行医療における国内のトップランナーである。移行医

療は transfer（小児期医療施設から成人期医療施設へ移行すること）と
transition（責任の主体が保護者から本人に移行すること）の2側面からなるが、
先天性心疾患領域では 2000 年代末から循環器内科の成人先天性心疾患診療参
加が進んでおり、特に transferの進展が著しい。また、transitionに関しても、
成人先天性心疾患学会内に設置された「成人先天性心疾患看護ワーキンググル

ープ」が、移行期問診票など（表 1、2）を作成しており、活動の一定の目安が
示されている。 
	 今後は、成人先天性心疾患専門医制度の整備や、各施設における看護支援効

果の定量的評価が必要である。海外では、看護師の個別支援により患者の移行

に対するレディネスや疾患理解度が向上することが示されている 1。さらに、看

護支援により成人医療機関受診が確実に行われるようになるかを評価するクラ

スターランダム化比較試験も進行中である 2。本邦でも移行医療に関するエビデ

ンスを蓄積し、移行医療を診療報酬などの医療制度の中に位置づけていかなけ

ればならない。 
	 また、今後は先天性心疾患以外の疾患領域とも連動して支援体制を構築する

必要がある。移行医療に関連する社会資源として、小児慢性特定疾病児童等自

立支援事業や移行期医療支援センターなどが整備されつつあるが、これらはい

ずれも先天性心疾患に特化したものではない。また、看護支援に関しても、意

欲的な看護師がいても、対象を先天性心疾患に限定してしまうと所属施設の理

解を得ることは難しい。得手不得手はあっても小児期発症疾患の移行期支援全

般を担当するという位置づけとすることが多くの施設では現実的だろう。また、

これは私見だが「成人先天性心疾患患者看護認定看護師」よりも「移行期支援

認定看護師」のほうが実現可能性があるようにも感じられる。 
	 先天性心疾患領域はこれまで先駆的な医療者や積極的な患者団体の活躍によ

り、移行医療のトップランナーとなったが、各施設で移行医療はまだ定着して

いない。専門医制度、支援の効果評価、他領域との連携などにより、移行医療

の安定的な立ち位置を確保する必要がある。 
 

 



 

 

  



引用文献 
1. Mackie AS, Islam S, Magill-Evans J, Rankin KN, Robert C, Schuh M, et al. 
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2. Mackie AS, Rempel GR, Kovacs AH, Kaufman M, Rankin KN, Jelen A, et 
al. A cluster randomized trial of a transition intervention for adolescents 
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2. 心不全をめぐる在宅医療の現場 
弓野	 大（医療法人社団ゆみの） 

 

  



 

 

  



 

 

 

  



3. ACHDの精神心理問題 
	 森島 宏子（千葉県循環器病センター	 小児科・成人先天性心疾患診療部） 

 

 
  



 
 

 

  



 
 

  



 
 

 



4. ACHD専門医制度の現況 
市田	 蕗子（富山大学） 

 

  



 
 

 
  



 
 

  



 
 

 
  



5. 診療体制	 –通院中断の現状- 
	 福田	 旭伸（聖路加国際病院	 循環器内科） 

 

 
  



 
 

  



 
 

 
  



 
 

 
 
  



6. 望まれる診療体制	 看護師の立場から 
	 	 水野	 芳子（東京情報大学） 

 
１．成人先天性心疾患(ACHD)の診療体制における看護師の役割 
	 この分野の診療体制において看護師も含めた多職種連携が特に効果的と言わ

れている。ACHD 診療に専任で従事する看護師は国内ではほとんどいないが、
ACHD患者の増加に伴い入院の際に、それ 
ぞれの診療科で関わる看護師は増加しており、 
セミナーや関連学会への参加も増えてきた。 
しかし、外来を中心とした右記のような役割を

担う体制が、慢性疾患である ACHDでは重要で
ある。 
	 海外の ACHD 専門施設の専門看護師が

ACHD 診療に従事する平均時間は 20h/週 3) で

あり、登録患者数にもよるが、必要なのは時間

長く関わる看護師だけでなく、責任をもって、

ケアの組織化や調整、包括的な直接ケアの実践

など 4) の役割を果たす看護師といえる。 
２．外来看護 
	 外来で提供する専門的看護は「身体管理技術の提供」「心理的適応の促進」「社

会資源の紹介・導入」5) である。近年がんや糖尿病、心不全など慢性疾患のセ
ルフケアや医療的ケアの在宅管理、成人移行期支援などに関する看護外来や専

門外来が増加した。また、「患者相談窓口」の設置も進んだが、多くの患者さん

には「看護外来」程の専門性は必要ないが「患者相談窓口」の対応では十分と

は言えない潜在的ニーズ 6)	 があると言われている。実際に、成人先天性心疾患

看護外来を開設し 1 日/週の予約で 30 分程度の専門外来が効果的な場合もあっ
たが、予約や曜日を限らない面談のほうがはるかに多く、早い問題解決に繋が

った。これを可能にするには、ACHDの病態・治療の知識をある程度もち、ACHD
の外来診療に多く参加して医療チーム内で連携する看護師が数名おり、必要時

患者面談の時間が確保できる体制が望ましい。 
  

①移行期支援	

②疾患管理：通院・内服の継続、不整脈・

心不全や感染性心内膜炎の予防、運動など	

③相談：性行動・妊娠・出産、進学・就業、

手術創の跡、保険・福祉・介護など	

④教育・情報提供：疾患・治療の理解など	

⑤意思決定支援	

⑥心理的支援・スクーリング	

⑦医療チームの調整	

⑧研究	

成人先天性心疾患診療における 

看護師の役割 1)2)より作成 
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coordination:Essential skills and role in optimizing team-based care a position statement 
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7. 望まれる診療体制	 医師の立場から 
	 	 元木	 博彦（信州大学	 循環器内科） 

 

 
  



 
 

 
  



 
 

 
 
  



 
 

 

  



 
 

  



 

 

 

日時

場所

聖路加国際病院 心血管センター 循環器内科

副医長 中村 浩章 先生

座長

演者 東京大学大学院医学系研究科先進循環器病学

特任准教授 藤生 克仁 先生

第18回
成人先天性心疾患セミナー

成人先天性心疾患と不整脈治療

ランチョンセミナー1

共催 日本成人先天性心疾患学会 ／

2018年6 月2 日（土）11: 40～12: 30
聖路加国際大学 講堂
〒104-0044  東京都中央区明石町10番1号 TEL 03-3543-6391



8. 心臓MRI	 新しい技術と指標 
高橋	 辰徳（山形大学医学部	 小児科学講座） 

 

 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

 
  



9. 慢性心不全の脂質代謝異常 
	 狩野	 実希（埼玉赤十字医療センター	 循環器内科） 

 

  



 
 

 
  



10. 修正大血管転位症に対する治療戦略、解剖学的根治（ダブルスイッチ）の適
応と限界 

	 	 市川	 肇（国立循環器病研究センター	 小児心臓外科） 
 
1990 年に Lundstrom1 らは congenitally corrected transposition of great 
arteries (ccTGA)において解剖学的右心室への容量負荷と三尖弁閉鎖不全 2が右

心不全回避、生存のリスクファクターであると報告した。体心室右室機能不全

のメカニズムはもともとの三尖弁の構造による三尖弁閉鎖不全とその冠状動

脈・静脈システムの異常 3に起因するといわれている。また心室中隔の左右心室

の圧関係によるポジションが三尖弁閉鎖の程度を規定する要因であるとも考え

られている 4。 
一方無症状の ccTGAでは高齢になるまで気づかれず健常人と同じような生涯を
おくるケースもあり、本疾患のスペクトラムは広い。体心室右心室をもつ ccTGA
の遠隔期の予後は Hraska らによると房室ブロック、三尖弁閉鎖不全、右室拡
張末期圧１７mmHg以上のものおよび肺動脈弁下狭窄が生存の危険因子である
としている 5。 
我々は 1990年以降、将来の体心室右室機能不全の予想されるタイプの ccTGA、
つまり肺動脈閉鎖/狭窄を伴う場合、大きな心室中隔欠損を伴い乳幼児期に容量
負荷で肺動脈絞扼術の必要で会ったような症例、三尖弁の形態異常のある症例

には詳細な検討を加えたのちに解剖学的左心室を体心室とする治療方法、つま

りダブルスイッチ手術を開発し行ってきた。ダブルスイッチ手術は心房位での

血流転換（セニング手術あるいはマスタード手術）に加え肺動脈閉鎖/狭窄と大
きな心室中隔欠損のある場合はラステリ型手術 6を、肺動脈弁の径が正常である

場合には動脈スイッチ（ジャテーン手術）の組み合わせで解剖学的左室を体心

室とする術式をとってきた 7。その成績を Conventional repairと比較する。 
 

対象と方法 
162 例の両心室バランスの取れた ccTGA を対象とした後ろ向きの non 
randomized study である。81 例がシンプルな心室中隔欠損閉鎖や左室～肺動
脈導管を用いた右室を体心室とするラステリ型の修復を含む conventional 
repairを受けた。71例が前述したいずれかの術式のダブルスイッチ手術を受け
た。10例はペースメーカー移植術のみを受けた。 

  



結果 
Conventional repairを受けた群の１０、２０、30年の生存率はそれぞれ 75％、
71％、65％であった。初回外科的介入の年齢はその生存と逆の相関があった（死
亡群９±16歳、生存群 19歳±20歳）。単純な三尖弁置換術のみは 22例におこ
なわれ、手術時の年齢平均は 29歳でその生存率は 10，20，30年でそれぞれ 91％、
91％、91％と良好であった。1997年以降ダブルスイッチ群の初期外科介入時年
齢平均は 1.8 歳で、生存率は 10，20 年でそれぞれ 97％、91.3％と良好であっ
た。 
 

結語 
Conventional repairでは外科介入必要時期が早いほど予後は不良であった。初
回外科的介入が乳児期より必要な場合、ダブルスイッチ手術の成績は良好であ

り早い時期の治療ストラテジーの決定が治療成績の向上に結び付くと考えられ

た。 
  



 
図１. いわゆる ccTGA  
 

 

図２. 肺動脈狭窄のない場合の術式 
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図３. 肺動脈狭窄のある場合の術式 
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11. 心房細動と抗凝固療法	 その有効性と有害事象 
	 	 増田	 慶太（横浜労災病院	 循環器内科） 

 
心房細動は年齢とともに増加し、高齢化社会を迎えた我が国における心房細動

患者の数は 100 万人に到達すると試算されている。心房細動の最大の問題点は

心原性脳梗塞を発症するリスクが上昇することであり、心原性脳梗塞は特に重

症化しやすいとされることからも、その予防を適切に行うことは心房細動患者

を診療する上で重要なポイントである。脳梗塞予防のためには抗凝固療法（ワ

ーファリンあるいは DOAC）を行うことになるが、そのリスク層別化として、臨

床現場では CHADS2スコアや CHA2DS2-Vasc スコアが広く用いられている。出血リ

スクの評価には HAS-BLED スコアが用いられることもある。これらを使うことで

多くの患者で有効性（塞栓予防）と有害事象回避（出血回避）が実現できると

考えられるが、スコアに反映されない重要な因子（心房細動の持続時間など）

もあり、ピットフォールは存在する。本講義では、心房細動における抗凝固療

法の基本とともに、スコアで underestimate されている因子や ACHD 患者への応

用について概説する。	

 
  



12. 肺動脈性肺高血圧症を合併した心房中隔欠損症 
～成人における肺高血圧症特異的治療薬の有効性とシャントに対するアプロー

チ～ 
木島	 康文（聖路加国際病院	 循環器内科） 

 
1. 肺高血圧症(pulmonary hypertension: PH)の定義 

健常人の安静時における肺動脈平均圧 (mean pulmonary arterial pressure: 
mPAP)は 20mmHgを超えないと考えられており、肺高血圧症は右心カテーテル
検査(right heart catheterization: RHC)で測定されるmPAPが 25mmHg以上と定

義される。 
第 1群と称される肺動脈圧性肺高血圧症(pulmonary arterial hypertension: PAH)
は mPAP ≥25mmHg、肺動脈楔入圧(pulmonary artery wedge pressure: PAWP) 

≤15mmHg、かつ、肺血管抵抗(pulmonary vascular resistance: PVR) >3WUと定
義される。 

Hoeper MM et al. J Am Coll Cadiol 2013;62:D42-50. 

 
2. 先天性心疾患に合併する肺動脈性肺高血圧症 
肺高血圧症は下記の第 1～5群に分類される。 

第 1群：	 肺動脈性肺高血圧 
第 2群：	 左心性心疾患による肺高血圧症 
第 3群：	 肺疾患および／または低酸素血症による肺高血圧症 

第 4群：	 慢性血栓塞栓性肺高血圧症 
第 5群：	 詳細不明な多因子のメカニズムに伴う肺高血圧症 

Simonneau G et al. J Am Coll Cardiol 2013;62:D34-41. 

Eisenmenger症候群に代表される先天性心疾患(congenital heart disease: CHD)
に伴う PAHは第 1群に分類される。つまり、心房中隔欠損症(atrial septal defect: 
ASD)に伴う PAH はこの群に分類され、厳密には mPAP ≥25mmHg、PAWP 

≤15mmHg、PVR >3WU をすべて満たすものが ASD-PAH と称されるべきであ
る。但し、PVR >3WUは比較的新しく追加された定義であり左右シャント量が
大きい症例では≤3U の症例も多く存在し、心エコー図から算出される推定肺動

脈収縮気圧を肺高血圧の定義に用いられている場合もあり、過去の文献を参照

するにあたって肺高血圧の定義に留意する必要がある。 



CHD-PAHは臨床的にさらに下記 4(5)群に分類することが提唱されている。 
① Eisenmenger症候群 
② 左右シャントに伴う(起因する)PAH 

シャント修復可能／シャント修復困難 
③ 偶発的に（小さな）シャントを合併している PAH 
④ シャント修復後の PAH 

⑤ (Fontan術後に合併する肺血管疾患) 
Galie N et al. Eur Heart J 2016;37:67-119. 

Brida M et al. Heart 2018;0:1-7 

(ASD に限定されない)CHD-PAH におけるシャント閉鎖の基準としては下記な
どがある。 
ü PVRI <4WU/m2, PVR <2.3 WU (PVRI 4～8 WU/m2, PVR 2.3～4.6 WU症例

ごとに検討) 
Simonneau G et al. J Am Coll Cardiol 2013;62:D34-41. 

ü PVRI <6WU/m2 and PVR/SVR <0.3 

Abman SH et al. Circulation 2015;132:2037-99 

*PVRI: pulmonary vascular resistance index, SVR: systemic vascular resistance 
 

3．肺動脈性肺高血圧症を伴う心房中隔欠損症におけるシャント閉鎖 
PAHを伴う ASD(以下、ASD-PAH)におけるシャント閉鎖（つまりは ASD閉鎖）
の適応は下記の基準が各種ガイドラインなどに提唱されているが、いずれも強

い医学的エビデンスに基づくものではない。 
ü mPAP/SAP <2/3, PVR/SVR <2/3,  肺血管作動薬に反応あり  

Warens CA et al. J Am Coll Cardiol 2008;52:e143-263. 

ü PVR <5WU (>5WUであれば上記及び Qp/Qs>1.5を満たす場合） 
Baumgartner H, et al. Eur Heart J 2010;31:2915-57. 

ü PVR ≥7WUであれば酸素・薬物負荷による血管反応性を評価して判断 

Niwa K et al. Guidelines for Management of Cogenital Heart Disease in Adults 

 (JCS 2011) 

*SAP: sysytemic arterial pressure 

  



4．心房中隔欠損症に対するカテーテル閉鎖術と肺高血圧症特異的治療薬の進歩 
ASD に対するカテーテル閉鎖術は人工心肺を必要としない低侵襲な治療として
1990年代以降普及するようになった。2000年代以降 ASD-PHに対してもカテ

ーテル閉鎖術が応用されるようになり、高い手技成功率と良好な短期及び中期

予後がえられたこと、施術後に肺動脈圧の低下を認められたことなどが報告さ

れている(下記文献における PH の定義は現在のものと異なっておりより軽症例

が含まれていた可能性がある)。 
de Lezo JS et al. Am Heart J 2002;144:877-880. 

Balint OH et al. Heart 2008;94:1189-1193. 

Yong G et al. Circ Cardiovasc Interv 2009;2:455-462.  

肺高血圧特異的治療薬(disease targeting therapy: DTT)にはエンドセリン受容
体拮抗薬・PDE-5阻害薬・プロスタノイドなどがあり、肺動脈性肺高血圧の運

動耐用能や予後を大きく改善する薬剤群である。CHD-PAHの最重症型と考えら
れている Eisenmenger症候群においてもエンドセリン受容体拮抗剤の安全性と
有効性が示されており、CHD-PAHに対して PAH-DTTの有効性が期待されてい

る。 
Galie N et al. Circulation 2006;114:48-54. 

Gatzoulis MA et al. Int J Cardiol 2008;127:27-32. 

PAH-DTTを併用して肺高血圧症例のシャントの閉鎖を目指す治療戦略は treat 
and repair strategyと称され、近年注目を集めている。ASD-PAHに対してこの
treat and repair strategyを応用した症例報告や小数例での研究報告がされてお

り、安全性や有効性が示されつつある。具体的には重症でガイドラインのシャ

ント閉鎖基準を満たさない症例の血行動態を PAH-DTTの導入により変化(肺血
管抵抗や肺動脈圧を低下・左右シャント量を増加)させ、シャント閉鎖を試みる

という治療戦略である。 
Hirabayashi A et al. Catheter Cardiovasc Interv 2009;73:688-691. 

Bradely EA et al. Am J Cardiol 2013;112:1471-1476. 

Taniguchi Y et al. Heart Vessels 2014;29:282-285. 

Kijima Y et al. Circ J 2016;80:227-234. 

  



ASD-PAHに対して PAH-DTTと低侵襲的治療であるカテーテル閉鎖術とを組
み合わせる"treat and repair"方式の治療は安全性と短~中期の有効性は示されて
いるが、長期的な有効性に関するデータがなく今後の症例の蓄積と長期成績の

報告が期待される。 
 
５．肺高血圧症と先天性心疾患・心房中隔欠損症を考える上で留意すべきこと 

＊特発性肺動脈性肺高血圧症と先天性心疾患に伴う肺高血圧症 
Eisenmenger症候群は特発性肺動脈性肺高血圧症(idiopathic pulmonary arterial 

hypertension: IPAH)より予後が良いことが報告されているが、この予後に関し

ては古いデータであり本邦における IPAH患者群の予後より数値上は悪い。近年
の報告ではEisenmenger症候群の 10年予後は約 30-40％と決して良い値でなく、
積極的な治療介入の必要性が提唱されつつある。 

Hopkins WE et al. J Heart Lung Transplant 1996;15:100–105. 

Ogawa A et al. Am J Cardiol 2017;119:1479-1484. 

Diller GP et al. Heart 2014;100:1366-1372. 

＊先天性心疾患に伴う肺高血圧のシャント閉鎖の有害性 
Eisenmenger症候群におけるシャント閉鎖は肺高血圧とそれに伴う血行動態
におけるその"relief valve"としての機能という観点から禁忌とされている。具体

的には、右左シャントにより動脈血の酸素化を犠牲(チアノーゼ)をきたして心拍
出量を維持する役割をもたらすとされている。また、偶発的に小さなシャント

を合併している PAH症例においても、同様の理由でシャント閉鎖はすべきでは

ないと考えられている。 
実際に、シャント閉鎖後に PAH の血行動態や予後が改善しないとする報告や
CHD-PAH症例において偶発的にシャントを合併している PAH患者群とシャン

ト修復後の PAH患者群は Eisenmenger群より予後が悪いとする報告がある。 
D'Alto M et al. Int J Cardiol 2013;168:3797-3801. 

van Loon RL et al. Circulation 2011;124:1755-1764. 

Manes A et al. Eur Heart J 2014;35:716-724. 

  



＊肺高血圧における心房位シャントの有用性 
重度の肺高血圧症における心不全症状の緩和や肺移植への橋渡し的な治療と

して心房位シャントの作成が有用であることが報告されているが、その長期成

績については十分なデータがない。 
Sandoval J et al. J Am Coll Cardiol 1998;32:297-304. 

Kurzyna M et al. Chest 2007;131:977-983. 

卵円孔開存症(patent foramen ovale: PFO)はASDより頻度の高い心房位シャン
トであり健常成人の約 20～25%が有するとされている。1980年代の報告でこの
PFOが肺高血圧症の予後を改善する可能性が報告された。しかし、以降の報告

では PFOは肺高血圧症例でも健常成人同様に約 25%に認められるものの、血行
動態や予後を改善する効果は認めなかったとされている。 

Rozkovec A et al. Br Heart J 1986;55:449-458. 

Nootens MT et al. Chest 1993;104:1673-1675. 

Gallo de Moraes A et al. Respir Med 2016;118:53-57. 

 



13. 症例１	 体心室右室の求心性肥大と線維化を呈した修正大血管転位、
subaortic stenosis、unroofed coronary sinusを合併した成人例 

−	手術、是か非か − 
小永井	 奈緒（国立循環器病研究センター	 小児循環器科） 

 
背景： 
修正大血管転位  (congenitally corrected transposition of great arteries: 
ccTGA)では、体心室右室は圧負荷に適応するために肥大し、一部の例では心筋
の線維化が進行することが知られている。過剰な線維化は右心機能不全や不整

脈、運動耐容能の低下と関連するとの報告もあるが、現時点では一定の見解は

得られていない 1,2)。 
1) Am J Cardiol. 2006; 98(9): 1277-82  2) Heart. 2006; 92: 1673-77  

 
症例：66歳、女性 
35歳、妊娠 3ヶ月時に動悸発作のため病院を受診し、経胸壁心エコーで ccTGA
と診断された。産後も上室性頻拍や非持続性心室性頻拍のエピソードを繰り返

し、抗不整脈薬と利尿剤の内服で外来管理されていた。66歳時に心房細動を発
症したのを契機としてうっ血性心不全が増悪し入院加療を要した。精査の結果

ccTGAに左上大静脈遺残、unroofed CS (Qp/Qs=3.5)、subaortic stenosis (圧較
差 30mmHg)を合併していることが判明した。なお、三尖弁逆流は軽度であった。
右心収縮率は 48％と保たれていたが、心室壁は肥厚して広範囲に線維化してお
り、内腔は狭小化(RVEDVI	 47ml/m2)していた。利尿剤と除細動で心不全は一
時軽快したが、心房細動が再燃すると心不全が再増悪した。外科的修復術を検

討する上で、以下の点が懸念された。 
・unroofed CS を閉鎖することで右心室への流入血流が増加し、右室拡張末期
圧 
	 上昇による肺うっ血や三尖弁逆流の増加をきたすリスク 
・体心室への血流を１本の冠動脈が担っているため、右室心筋酸素需要が増加 
	 した際に demand ischemiaを起こすリスク 
・左房圧上昇により心房性不整脈が増加するリスク 
 



66歳という年齢を考慮すれば、抗不整脈薬の強化やカテーテルアブレーション
で洞調律を可能な限り維持して、内科的治療で様子を見ることも選択肢に挙げ

られた。本症例の治療方針について議論したい。  



  表 1. 心カテーテル検査（心不全加療後） 
 圧 (mmHg) 酸素飽和度 (%) 

SVC  61 
IVC  71 
RA (6)  
LV 38/edp4  
PA 35/16(24) 88 
Rt-upper PV  98 
LA (6)  
RV 105/edp8  
Ao 85/56(72) 98 

          CI 1.7 L/min/m2,  Qp/Qs 3.5,  Rp 1.8 WU 
          RV-Ao圧較差 30mmHg 
          * MV = (3×SVC + 1×IVC)/4 として計算した 
 
	 表 2. 心臓 MRI 

 EDVI (ml/m2) EF (%) 
RV 47.2 47.5 
LV 109.7 45.0 

          右室基部前壁、下接合部、下壁外膜に遅延造影あり 
 
	 図 1. 心臓造影 CT 

 
 黒矢印：unroofed coronary sinus 
 右心室の壁は肥厚し、左心室は左右シャントのため軽度拡大している 



14. 症例２	 ASDがない？ 
	 仁田	 学（横浜市立大学	 循環器内科） 

	

	 症例は 34 歳女性。第 1 子の妊娠 21 週で右脚ブロックを指摘された。前医の

母子医療センターでフォローされ、同院循環器内科で一次孔欠損型心房中隔欠

損症(ASD)、三尖弁逆流(TR)、肺高血圧症(疑い)と診断された。自然経腟分娩で

出産したが、分娩後より歩行時の息切れ、下腿浮腫が増悪した。前医へ入院し、

経食道エコーでも ASD が確認され、心臓カテーテル検査での肺体血流比は 6.5

であった。治療のため当院へ紹介されたが、当院での心エコー図検査では一次

孔/二次孔欠損とも認めなかった。	

	 本症例では最終的に確定診断し治療を行った。診断までの過程、Tips をテー

マに会場の皆様と考え、ディスカッションしたいと思います。 
  



15. 症例３	 心不全増悪をきたした高齢・多疾患有病者の Ebstein 病の一例 
	 	 藤田	 鉄平（北里大学	 循環器内科） 

 
藤田	鉄平 1)、小板橋	俊美 1)、郡山	恵子 1)、前川	恵美 1)、目黒	健太郎 1)、齋木	

宏文 2)、宮本	隆司 3)宮地	鑑 3)、先崎	秀明 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】	

73 歳、男性	

	

【診断】	

＃	Ebstein 病	

＃	重症三尖弁逆流	

＃	慢性心不全（NYHAII～III、両心不全）	

＃	慢性心房細動		

＃	アルコール性肝硬変	

＃	慢性腎機能障害	

＃	てんかん	

＃	Burger	病	

＃	左外腸骨動脈完全閉塞	

＃	右外腸骨動脈限局性解離	

	

	 	



【現病歴】	

＜主訴＞	

労作時呼吸困難(NYHA 機能分類Ⅲ)	

＜現病歴＞	

30 歳代に心房細動と Ebstein 病を指摘されたが、通院はしなかった。	

60 歳時にアルコール性肝硬変と診断され、以後消化器内科に通院していた。	

68 歳時に失神をきたし、心臓カテーテル検査を含む精査で心原性失神は否定さ

れ、特発性てんかんの診断となった。	

その際、慢性心房細動と重度三尖弁閉鎖不全、心拡大があり手術の提案をし

たが、自覚症状に乏しく、拒否された。徐々に労作時呼吸困難が出現し、その

都度手術を提案するが希望されず、利尿剤の増量で対応していた。しかし、72

歳時には階段歩行や自宅内での労作で息切れを自覚するようになり、一転して

手術を希望された。2018 年 3 月に心機能評価目的で当科入院となった。	

＜入院時処方＞	

ペリンドプリル	2mg、フロセミド	20mg	、スピロノラクトン	25mg、ワーファリ

ン	1.5mg、フェブリク	20mg、ラミクタール	150mg	、エチゾラム	2mg		

＜入院時現症＞	

身長:163.5	㎝、体重:64.5 ㎏、BP	120/67	mmHg、P	88/min 不整、SpO2	98%	(R.A)

頚静脈怒張(++)、心音:3LSB	収縮期雑音	Ⅳ/Ⅵ、肺音:清・左右差なし、	

腹部:平坦・軟・圧痛(-)、	肝臓触知せず、四肢浮腫なし	

＜検査所見＞	

WBC	3400	/ml,	Hb	12.5	g/dl,	PLT	8.6×104	/ml	

PT-INR	1.83,	aPTT	45.0	sec,	PT-%	34%	

TP	7.2	g/dl,	Alb	3.5	g/dl,	T-Bil	1.1	mg/dl,	AST	40	U/l,	ALT	21	U/l,	ALP	

306,γ-GTP	176	mg/dl,	BUN	36.1	mg/dl,	Cre	1.32	mg/dl	

UA	5.7	mg/dl,	CK	174	U/l,Na	139	mEq/L,	K	4.7	mEq/l,	Cl	105	mEq/l	

CRP	0.37	mg/dl,HbA1c	6.0	%	

BNP	371.8	pg/ml,	TnT	0.051	ng/ml	

HBs 抗原	(-),	HCV 抗体	(-)	

ヒアルロン酸	140	ng/ml,	Ⅳ型コラーゲン 7S	11	ng/ml,アンモニア	98	μg/dl	

	 	



＜入院時心電図＞	

心房細動、	HR	91	bpm、QRS	130	msec、	完全右脚ブロック、	ⅡⅢaVf	陰性 T

波	

＜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(25)、下大静脈(23)、右房	(22)、右室	36/	EDP	13、

肺動脈	38/19	(27)、肺動脈楔入圧	(25)、左室	108/	EDP	20、大動脈	111/58	(80)	

<Fick 法>		

CO	4.5	L/min、CI	2.6	L/min/m2、PAR	48	dynes・sec/cm5	、PARI	80	dynes・sec/cm5・

m2	 		

	

＜検討項目＞	

✔三尖弁に対する手術適応は？	

✔手術による病態改善は期待できるか？	

✔手術リスクは？（特に肝機能）	

✔適切な術式は？	

✔周術期の管理→合併病態への対策（肝機能障害、左心不全増悪など）	

	

 
 
16. ACHD患者の 胎盤機能 

吉松	 淳（国立循環器病研究センター	 周産期・婦人科部） 
 
1. 胎盤の構造と機能 



胎盤は子宮壁に付着しているがそれはあたかも絨毛間腔の母体血中に浮遊し

ている状態である。つまり、基底脱落膜を底辺とする容器（絨毛間腔）に母体

血を満たし、その中に絨毛板から懸垂する絨毛が浮遊している状態である。母

体血には胎児が自ら取り込むことができない酸素、栄養を始めとする様々な物

質が含まれており、それを絨毛間腔に注ぎ込み胎盤絨毛がそこから様々な方法

で必要な物質を吸収し、不要な物質を排出する。その中でも最も重要な物質は

酸素である。胎児は肺呼吸をしていないので酸素の供給源はこの胎盤であり、

更にそのもとは母体血である。 
 

2. 胎盤でのガス交換 
胎盤絨毛と絨毛間腔でのガス交換は拡散による。すなわち、それは Fick の法
則により母児間の酸素濃度の差によって行われる。通常胎児の酸素分圧は成人

の 1/4程度である。また、絨毛間腔の母体血は混合血であるため 50mmHg程度
である。その濃度勾配でガス交換がなされる。 
 
 
 
 
 
さらに酸素の拡散係数は低いため見かけ上の胎盤での酸素の通過性は低くなる。

そのため、胎児はヘモグロビンの酸素解離曲線の左方移動、酸素親和性の増強

などでそれを補っている。このように解離能の異なる胎児と母体の血液でガス

交換が行われる。絨毛で胎児血では炭酸ガスが排泄されるため pHは低下する。
その結果、Bohr 効果により酸素の含量が変わらなければ酸素分圧は低下する。
一方、絨毛間腔での母体血は炭酸ガスを回収するため pHが上昇する。酸素含量
が変わらなければ酸素分圧は低下し、濃度勾配は拡大するため拡散効果が強く

なり胎児血の酸素化が促進される。 

Fickの法則 
dV/dt=KA/L(C1-C2) 
K:拡散係数、A:交換面積、L:拡散距離、C：母体血濃
度、C2:胎児血濃度 



 
また、ヘモグロビンは CO2にも親和性を持つが、その濃度が上昇すると酸素分
圧は低下する(Haldane効果)。胎盤での胎児血の CO2は低下するので酸素通過
性はさらに亢進する。 
 
3. 絨毛間腔の血流 
絨毛間腔に注ぎ込む母体血はらせん動脈から 150ml/kg/minである。しかし、
特別な regulatorを持つわけではなく母体の血圧など母体循環に依存する。母体
循環は妊娠中に大きく変化する。妊娠初期から循環血液量が増加するが、この

増加は、妊娠 5週には始まり、妊娠 28週から 32週に最大となり、非妊娠時の
1.5倍に達する。このことには性ホルモンの増加 renin-angiotensin-aldosteron 
system(RAAS)活性化させナトリウム貯留が亢進することが関与する。血管内ボ
リュームの増加はこのナトリウム貯留による循環血漿量の増加とさらに赤血球

数の増加が原因となる。ただし、この両者の増加は循環血漿量が優位で希釈性

の貧血を呈する。この血液量の増加は胎児への酸素供給、すなわち絨毛間腔へ

の酸素化した血液の流入量の増加に貢献する。また生理的貧血は血液の粘稠度

を減少させ絨毛間腔への流入を助け、絨毛間腔への酸素運搬に有利に働く。 
	 循環血漿量の増加は血管内皮細胞の prostacyclin、relaxin、NO(Nitric oxide)
の産生を促し、血管抵抗を低下る。この変化も妊娠 5週には始まり second 
trimester半ばまで減少を続け、35-40%まで低下する。全身の血管抵抗の低下
は収縮期血圧、拡張期血圧、平均血圧全てを低下させるがその変化は収縮期血

圧より拡張期血圧により現れる。血圧の低下は妊娠 6週から 8週には出現し、
妊娠前より 5 mmHgから 10 mmHg低下する。そして、Third trimesterには
妊娠前のレベルに復する。この血管抵抗の低下は増加した血液量へ adaptation
であり、すなわち、母体が通常より 1.5倍の血液を third spaceではなく血管内
に保持し、有効な胎盤循環を確保するために役立っている。 
 



4. ACHDでの胎盤機能 
胎盤機能の中でも胎児への酸素供給は胎児の生命維持、また、中枢神経系への

損傷という観点から最も重要と考えられる。ACHD患者の循環や酸素分圧を考
えた時、ここまでに述べた胎盤機能にどのように影響を与えうるか考慮しなく

てはならない。分娩前の運動耐容能検査（CPX）で最大心拍数＜150拍 /分 
and/or peak VO2＜26.2ml/kg/minが、児イベント（早産、不当低体重、胎児機
能不全、流産）に反映するという報告がある。また、CARPREG Scoreで児予
後の増悪因子は NYHA Ⅲ以上もしくはチアノーゼ性心疾患、抗凝固薬の使用、
喫煙、経産婦、左心狭窄病変とされている。これらは全てではないが胎盤機能

の問題が影響していると考える。 
ここまで述べたように母体の循環は胎盤に影響を与えうる。しかし、同時に胎

盤の適応力もあり、必ずしも児に影響を与えない場合もある。 
 
  



17. ACHD患者の卵巣機能・妊孕性 
	 桂木	 真司（榊原記念病院	 産婦人科） 

 
榊原記念病院 産婦人科 桂木真司 中尾真大 小野良子 吉田純 鈴木僚 奥村亜純 

小児循環器科 嘉川忠博 

心臓血管外科 髙橋幸宏 高梨秀一郎 

循環器内科 高山守正 

 

	 医療技術の進歩による多くの先天性心疾患を持つ女性が安全に妊娠・出産が

できるようになった。また、生殖補助医療（ART）の技術進歩も目覚ましく、

本邦では出生児の 20人に１人が ARTによる妊娠である。 

	 女性は 30～35 歳位から女性が自然に妊娠する可能性が低下し 45 歳を過ぎる

と ARTを行っても妊娠する事はごく僅かである。同様の心機能を持つ女性であ

れば、妊娠・出産の体力、出産後の育児環境を考えると、年齢が若い方が望ま

しい。また、周産期死亡率も 35 歳以降高くなり 40 歳以上では 25-34 歳の約 2

倍である。これは年齢が高い先天性心疾患妊婦は循環器医師、産婦人科、新生

児科の揃った総合病院での管理が望ましいということである。 

体外受精・胚移植は排卵前に取り出した卵子と精子を体外で受精させた後、

胚（受精卵）を子宮内に移植する手技である。排卵誘発薬の投与により複数の

卵胞を発育させ、１回の採卵処置で複数個の卵子獲得を目指すことが多い。自

然の月経周期よりもエストロゲン値が高くなり、さらに卵巣過剰刺激症候群に

至ると腹水・胸水貯留、腎不全、血栓塞栓症を起こす場合もある。また月経周

期やホルモン状態、胚移植前後の子宮内膜調整のために、エストロゲン製剤お

よびプロゲステロン製剤をしばしば投与する。 

ここで Fontan術後、機械弁、冠動脈病変を持つ Kawasaki病、肺 AVM、肺高血

圧症はWHO4分類に相当し血栓リスクのためにエストロゲン製剤が使用できな

いことを明記する。Fontan術後では若年の早発卵巣機能不全をしばしば経験し、

プロゲステロン製剤のみでは消退出血を起こせないことがある。 

これらの疾患では本人、家族が妊娠リスクを許容したとしても自然排卵がなけ

れば妊娠は不可能である。挙児希望を持つ先天性心疾患の女性にはライフスタ

イルを考慮した循環器治療、手術、妊孕性の評価と適切な不妊治療が必要であ

る。その他の項目として適切な避妊指導も重要である。 

 



18. 遺伝カウンセリング 
	 	 山岸	 敬幸（慶応義塾大学	 小児科） 

 

 
  



 
 

 
  



 
 

 
  



 
 

 

  



 
 

 
  



19. ACHD女性の避妊 
	 	 兵藤	 博信（墨東病院	 産婦人科） 

 

妊娠は、循環血漿量や心拍数を増加させ、心血管系に一生の中でも最もダイナ

ミックな変化を生じ負担を増す。したがって、ACHD 女性にとって、妊娠は、
時には避けた方がよい場合がある。「リスクが大きいので妊娠しないように説

明していたが・・・」といった症例報告をしばしば見かけるが、妊娠すること

は「生理現象」であり、それほど妊娠すべきでない状況なのであれば、医療が

「より確実に妊娠しない方法」を適切に提供するべきである。妊娠の中断は、

ただでさえ女性に対して、肉体的にも精神的にも大きな負担を強いる。リスク

が大きい状態に陥ることを女性のせいにすべきでない。このように、避妊は ACHD

女性にとって大変重要なことである。	

避妊の方法には、手術、子宮内器具、ホルモン剤、バリヤー法などさまざまな

ものがあり、確実性、煩雑さ、可逆性など、ニーズに合わせた適切な方法が選

ばれ、ACHDに伴うリスクとの兼ね合いも重要である。	

	

いつから避妊が必要か	

月経が開始し、なおかつ、性交があるようになったら、妊娠の可能性は十分あ

る。その頃までには、ACHD 女性やパートナー、家族、そして医療者がきちん
と妊娠と向き合う必要あり、妊娠がリスクとなる場合には避妊が必要である。

理想はそうであるが、定期的に循環器科を受診していたとしても、なかなか、

妊娠についての話に結びつけにくい。	

月経の開始や、学校での性教育は、妊娠についての知識を得てもらういい機会

かもしれない。産婦人科が連携して「あらたまった場」でなく話ができれば良

いが、実践するにはまだまだ難しいかもしれない。好奇心でなくきちんとした

知識を得てもらうのが大切である。	

	

	

	

	



どのような方法があるか	

【不妊手術】	

母体保護法に基づいて配偶者の同意を得て行われるもので、手術により卵管の

疎通性をなく方法である。通常は、分娩直後、特に帝王切開の手術の中で行わ

れることが多い。確実性は十分に高く不可逆的である。男性側に精管結紮切除

術を行うこともできる。普段、避妊のことを気にかける必要もないことはメリ

ットであり、心血管系への負担はない。	

【子宮内避妊器具（IUD: IntraUterine Device）】	
子宮内腔にプラスチックの小片を常時留置しておくことで、精子の移送や受精

卵の着床が妨げられる。妊娠率は 3.7％／年であり、銅付加や黄体ホルモン付加

（IUS）では 1％未満である。1 回挿入したら 2-5 年の避妊が可能であり、普段
から避妊のことを意識する必要はない。抜去することでいつでも妊娠可能な状

態となる。	

子宮内への器具挿入であり、未産婦には一般的には不適と考えられてはいるが、

性的活動性があるくらいの状況であれば、十分可能である。また、感染、特にIE

が懸念されるが、実際にはリスクを上げるには至らない。定期的に位置のチェ

ックや、不正出血、子宮内感染などについてのチェックが望まれ、5年ごとには

交換する。	

【ホルモン剤による避妊】	

日本国内においては、低用量の卵胞ホルモンと黄体ホルモンを組み合わせたも

の(OC: Oral Contraceptive)を日々内服する方法が主流である。適正な使用では

妊娠率は 0.3％／年ほどであるが、飲み忘れなどで妊娠率があがる。卵胞ホルモ

ンの大きな特徴として血栓症のリスクが投与されていない場合の 5 倍とも言わ

れ、ACHD 女性にとって一つの大きな問題点となるかもしれない。黄体ホルモ

ンのみでも避妊に用いる方法（ミニピル）も可能ではあるが、より時間厳守が

必要となる。黄体ホルモン単独では血栓症リスクは上昇しないので、ACHD 女
性には適すると考えられる。いずれも内服をやめれば排卵は復活し妊娠が可能

となる。	

性交後に内服する方法（緊急避妊法）は、性交後 72 時間以内に服用し、12 時間

以内であればより効果的であるが、OCよりは妊娠率は高い。現在黄体ホルモン

（レボノルゲストレル）単独のものが日本でも承認されている。普段から服用



のことに煩わされずに済むが、今のところ、その都度処方が必要となり、それ

はそれで煩わしい。	

その他には、海外には数ヶ月に1度注射するデポー剤や、上腕の皮下などに埋め

込み数年間有効なインプラントがあり、日本では前述のIUSが投与法の1つとな
る。これらも、普段から、服薬のことを気にしなくていいのがメリットである。

いずれも、注射を中止する、あるいは薬剤放出器具を取り除くことによって、

排卵が復活し妊娠が可能となる。	

【バリヤー法】	

男性側に装着するコンドームが最もポピュラーで、その他に女性側に装着する

コンドームやペッサリー、スポンジ、殺精子剤などがある。医療機関に依存し

なくても使用が可能なものも多く、最も手っ取り早い避妊方法であるが、妊娠

率は他の方法と比べれば高く、数〜10 数％／年である。手っ取り早いが、その

機会ごとに装着が必要となり煩雑である。	

	

妊娠計画のポイント	

避妊にはこのように様々な方法があるが、これらの中から確実さ、煩雑さ、デ

メリットなどから、個々の状況に応じた方法を選択する。ACHD女性に限らず、
現代社会の女性にとって避妊について十分な知識を得ることは、妊娠を「自ら

の意思でコントロールする」、そのために十分な対処を行うことは、人生を豊

かにすることにもつながる。ACHD女性の場合、避妊を勧められるだけでは、「自
分の身体が不完全である」ということを改めて突きつけられるように感じるか

もしれないが、「心機能がこのくらいまで改善している時に妊娠できれば良い」

など、将来の見通しとともに説明ができれば、より受け入れられやすいであろ

う。	

我々「大人」から見ると、まだまだ「子供」と思っていても十分に妊娠する能

力は身体に既に備わっており、妊娠についてきちんとした知識を伝えれば十分

に理解はできるはずである。全ての女性にとってそうであるように、ACHD女性

にとって妊娠は１つの重要なイベントであるから、「自らの意思でコントロー

ルする」ために、医療側は十分な情報や手段の提供を常々心がけておくべきで、

そのためにもパートナーや家族、循環器科と産婦人科、その他の部門の幅広い

連携が大切である。	



20. 心エコー	 心機能評価の特殊性 
	 杜	 徳尚（岡山大学	 循環器内科） 

 
ACHD は特殊な解剖と血行動態のため、心エコー図で従来から用いられている指標

をそのまま適用することが困難になる場面が少なくない。 

しかし、現状では現存する(ある程度有効性の確立された)指標で評価するしかない。 

以下に特殊性を踏まえて、現存する指標での評価法について解説する。 

 

1. 右室体心室の評価 

先天性心疾患では、修正大血管転位や大血管転位の心房置換術のように体心

室が右室である病態が存在する。右室のサイズや機能のゴールドスタンダードは

心臓 MRI とされている。しかし、先天性心疾患では植え込み型デバイスや遺残物

のために MRI を撮像できない症例も少なくない。このような症例では心エコー図

での心機能評価が有用になる。以下に、解剖学的に正常心で用いられている右

室機能評価指標について記載する。 

ただし、これらの指標が右室体心室の評価に適切であるかは明らかではない。 

 

 
 

 



 

 

 

 



2. 左室−右室連関 

右室の拡大が左室機能に影響を与えることがある。例えば、ファロー四徴症では

術後遠隔期に高頻度で肺動脈弁閉鎖不全症を合併し、右室に対する容量負荷

から右室拡大を来す。右室は拡大しすぎると不可逆的な機能低下をおこすのだ

が、右室の拡大と機能低下は左室にも悪影響を起こすことが知られている。(下

図) 

 

 
 

3. この他にも、狭窄病変、逆流性病変、単心室、心房収縮の消失、シャント病変等

により心機能の評価が困難になる。 

 

 
  



21. 必要な社会保障の知識 
檜垣	 高史（愛媛大学	 地域小児・周産期学講座） 

 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

 
  



22. 伝導路と不整脈基質の特殊性 
	 	 宮崎	 文（天理よろず相談所病院	 小児科） 

 
はじめに  

ACHD患者の不整脈の何が特殊か。大きく二つに分けられる。刺激伝導系の

先天異常と特異な血行動態による二次的な不整脈基質である。 

１．	 刺激伝導系の先天異常  

	 心房位、房室錯位は刺激伝導系の先天異常を合併する代表的な疾患群である。

先天異常ではあるが、どちらの疾患群もその異常に関連して、加齢とともに頻

拍、徐脈の合併が増加してくる。 

① 心房位 

	 先天性	(CHD)非合併例の心房構造は、心房正位“atrial	situs	

slitus”とよばれる。心房位が正常の逆、つまり右側に解剖学的左房

が、左側に解剖学的右房が位置する場合は心房逆位	“atrial	situs	

inversus”となる。両側の心房が解剖学的に同じの場合は相同心	

“atria	isomerism	heart”、または内臓錯位“heterotaxy	syndrome”

と呼ばれる。両側心房	(心耳)が解剖学的右房(右心耳)の場合には右側

相同心”right	atrial	isomerism”となり、両側心房(心耳)が解剖学

的左房(左心耳)の場合には左側相同心”left	atrial	isomerism”とな

る 1。	

	 相同心は様々な刺激伝導路を伴う。相同心 35 例の病理標本	(右側相

同心 10 例、左側相同心 25 例)では、洞結節は右側相同心で 90%に両側

に二つ存在し、左側相同心では 44%で低形成な洞結節が一つだけ、56%

で洞結節自体が同定されなかった。また右側相同心では 100%に、左側

相同心では 32％に Twin	atrioventricular	(AV)	node を認めた 2。	

	 心房内伝導障害部位となる分界稜は、右側相同心では 87%で両側に存

在し、左相同心では 88％で両側共に存在しない 3。そのため右側相同心

は IART の合併が多く、上室性頻拍の合併は加齢とともに増加する 4,5。

しかし、左相同心では IART の合併頻度は低く、従来は稀で洞機能不全

をはじめとする徐脈が主要な不整脈であるとされていた 6。しかし、生

命予後の改善により、加齢に伴って洞機能不全合併率が増加し、非回

帰性心房頻拍や心房細動を合併することがわかってきた 7。	



② 房室錯位 

	 房室結合は房室間刺激伝導路の形成に関与する。CHD 非合併例の房室

結合は房室正位	(AV	concordance)とよばれる。この場合は心房中隔と

心室中隔が整列	(alignment)し、発生の過程で後方房室間刺激伝導路

が形成され、心房中隔前方に位置する後方房室結節が残る 8。	

	 修正大血管転位に代表される解剖学的左房が右室に連なる房室錯位	

(AV	discordance)では、心房中隔と心室中隔が整列しない

(malalignment)ことが多く、後方房室間刺激伝導路が無形性、または

低形成で前方房室間刺激伝導路、前方房室結節が残る。このように心

房中隔と心室中隔の整列の程度で、発生の過程でどちらか一方の房室

結節が残る場合と、前後両方の房室結節(Twin	AV	node)が残る場合が

ある 8,9。	

	 このような房室間刺激伝導路の解剖異常をもつ房室錯位では、自然

発生的に年齢とともに房室ブロックがおこる 10。Oliver らは、38 例の

房室錯位の検討で、心房逆位は正位と比較し、房室ブロックやエブス

タイン奇形の合併率が低く、心不全発症率も少ないとしている 11。その

理由として、逆位では心房中隔と心室中隔が整列しており、後方房室

間刺激伝導が優位であることの関連性がうたがわれているが、症例数

が少なく、今後の更なる臨床研究が必要である。	

 

２．	 特異な血行動態による二次的な不整脈基質  

ここでは、代表的な 4 つの病態、① 肺動脈弁下右室疾患、② 体心室右室疾

患、③フォンタン循環、④ 未修復先天性心疾患をあげる。修復、未修復にかか

わらず、特殊な血行動態による心筋ダメージで、不整脈基質が加齢とともに増

加してゆく。 

① 肺動脈弁下右室疾患 

肺動脈弁下右室疾患の代表的な疾患であるファロー術後遠隔期頻脈

性不整脈の病態生理を図１に示す 12,13。肺動脈弁下逆流により右室拡大

がおこり、右脚ブロックは心室同期不全をひきおこす。術中に行った

infundibuloplastyや RVOT patchにより右室の aneurysmや akinesisがお

こる。これらが、遠隔期の RV dysfunctionの要因となる。さらに著明に

拡大した右室は左室のジオメトリーを変化させ、LV dysfunctionがおこ



る。これを adverse ventriculo-ventricular interactionと呼ぶ。結果として、

sustained VTや sudden deathがおこる。さらに、右室拡大によって右房

も拡大し、手術による切開線は右房の scarや fibrosisをひきおこし、こ

れらがあらゆるタイプの心房性不整脈の要因となる。左房拡大がファ

ロー術後の心房細動の要因であるという報告もある。 

ファロー四徴術後の持続性頻拍の有望率は年齢とともに増加する。

特に心房細動、心室性頻拍は 45歳を超えると著しく増加する 12。 

② 体心室右室疾患 

	 体心室右室疾患の代表的な疾患群である大血管転位心房内血流転換

術後では、Mustard 手術も Senning 手術も高率に洞機能不全や心房性頻

拍を合併し、術後経過年数とともにその発症率は増加する 14。術後 20

年での洞機能不全回避率は Mustard 手術で 46%、Senning 手術で 40%で

あった 15。どちらの術式も下大静脈-三尖弁輪峡部に縫合線があり、IART

の中でも三尖弁輪周囲を旋回するものが多いが、心房内に複雑な切開

線と縫合線があり、下大静脈-三尖弁輪峡部を介さない IART もみられ

る 16。また術後遠隔期の心室頻拍・心室細動による突然死の報告も多く、

ACHDの突然死の主要な疾患の一つであることも忘れてはならない 15,17。	

	 Prospective	studyでは大血管転位心房内血流転換術後の不整脈が主

であると心事故と、心筋線維化の指標である CMR	LGE 陽性例との関連

が報告された 18。累積心事故回避率は LGE 陽性例で有意に低く、心房

性・心室性頻拍と関与していた。	

③ フォンタン循環 

	 古典的フォンタン手術、心房肺動脈吻合型	(atriopulmonary	

connection;	APC)は右房に圧負荷、容量負荷がかかり、洞機能不全や

心房性頻拍が高率に発生する 19,20。上下大静脈吻合型	(Total	

cavopulmonary	connection;	TCPC)は心房負荷がAPCより軽減されるが、

TCPC のうち心房内導管型と心外導管型ではその発症率に差がなく、や

はり時間経過とともに頻拍を合併し、どちらもフォンタン術後 20 年で

の上室性頻拍累積回避率は 70%程度である 21,22。	

	 	 47 人のフォンタン術後患者の剖検所見をみた論文では、フォンタン

循環経過年数と右房壁の厚さおよび線維化の程度が正相関したと報告さ

れた 23。	



④ 未修復先天性心疾患 

Ueda らは、65 例の右房負荷を伴う未修復 CHD 患者の右房の組織変化

を報告した 24。結果、組織の線維化、最大心筋細胞の径、毛細血管間の

距離	(心筋還流の程度)、CD45 陽性細胞、いずれも CHD 患者では年齢と

相関してその程度は増加した。また CHD 患者における上室性頻拍合併

例	(心房頻拍 6例、心房細動 7例)では、非合併例よりも組織学的変化

が大きかった。このことから、慢性的な右房負荷は右房心筋のリモデ

リングをもたらし、加齢とともに進行すること、また右房のリモデリ

ングは上室性頻拍の発生に関与していることがうかがえる。	

 

結語  

図 2に、私見ではあるが、ACHD患者の不整脈発症率のシェーマを示す。ACHD

患者の不整脈は、刺激伝導系の先天異常、特異な血行動態による二次的な不整

脈基質に、加齢という要素が加わり発生する。これを念頭においた治療戦略が

必要である。 
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23. 解剖・形態の特殊性 
稲井	 慶（東京女子医科大学	 小児循環器科） 

 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

 

  



24. 血流、血行動態の特殊性 
	 	 村上	 智明（千葉県こども病院	 循環器科） 

	

先天性心疾患の多くは心血管系の構築異常に基づく疾患群である。それゆえ血

流、血行動態は正常心血管とは異なるものとなる。血行動態の破綻は心不全を

呈するが、この心不全治療も正常心血管構造における心不全と異なる考え方を

しなければならないところに留意が必要である。	

正常心血管構築における急性心不全治療を考える上で便利なのはフォレスター

分類である。心不全の状況を低心拍出の有無、鬱血の有無で４つに分類し、低

心拍出に対しては強心薬あるいは容量負荷、鬱血に対しては利尿薬あるいは血

管拡張薬というのが基本的な戦略となる。しかしながら心血管構築異常に基づ

く心不全に対しては必ずしもこういった基本的な戦略が病態改善に結びつかな

いことがある。先天性心疾患における急性心不全治療はパターン認識では必ず

しも対応できず、心血管構築異常による血行動態をよく考えて介入する必要が

ある。	

正常心血管構築における慢性心不全治療に関しては交感神経系及びレニン–ア

ンジオテンシン–アルドステロン系の抑制が予後改善に有効であることが報告

されている、しかしながら先天性心疾患における慢性心不全治療に関して、大

きな検討では薬剤による予後改善効果は証明されていない。	

	

 
25. TCPC Conversionの適応と限界 

上村	 秀樹（奈良県立医科大学	 先天性心疾患センター） 
 
一般論として、いわゆる atrio-pulmonary	connection	(APC)による Fontan 循環

の確立後は右心系心房に圧負荷がかかり心房壁が伸展するので、１）血流のよ

どみによるエナジーロス、２）血栓形成と肺塞栓、３）心房組織障害と心房性

不整脈、といった器質的病変の観点から TCPC	conversion の適応考慮となる。

いずれも APC 後長期にわたって進行性に悪化するものであるが、日常の症状や

状態とは必ずしも相関しないので、手術介入のタイミングには臨床医の主義主

張が多かれ少なかれ関わってくる。Protein	Loosing	Enteropathy のような機能

的病態に関しては、total	cavo-pulmonary	connection	(TCPC)	conversion を行



なっても改善を期待できないとする意見が多い。	

また、TCPC	conversion を議論する際に、APC の定義について必ずしも共通の認

識に基づかず、混乱をきたしている場面に遭遇する。Fontan 循環を確立するた

めの術式には、歴史的にも多くの種類や変法があるので、APC の言葉により症例

ごとの詳細な状況を見過ごしてはならない。さらに、症例数はいまだ少ないが

one	&	a	half	ventricular	physiology からの TCPC	conversion についても考慮

対象としておく必要がある。Bjork 手術後の症例については、右心系心室の容

積・機能に留意して適応を検討する。	

TCPC	conversion 後の留意点として、１）心房・洞結節の経年的組織障害に起因

した徐脈や心房性不整脈の再発・進行、２）ペースメーカー植え込みに関連し

た困難、３）経カテーテル的不整脈治療の技術的難易度、など心臓リズムに関

連したことが挙げられる。TCPC	conversion 時の新たな fenestration 造設は、

カテーテル時の心房・左心系へのアプローチには有利かもしれないが、青年期・

成人期になってから低酸素血症・チアノーゼ循環が発現することになり、機能

的状態はむしろ低下すると予測し躊躇する意見が多い。	

以上より、TCPC	conversion についての体系的理解を促す。	

 
  



26. TOF	 PVRの適応と限界 
	 小出	 昌秋（聖隷浜松病院	 心臓血管外科） 

	

	 近年先天性心疾患に対する外科的治療成績は飛躍的に向上しており、我が国

では成人期に達した先天性心疾患患者は５０万人を超えていると言われている。

ファロー四徴症(TOF)に対する修復術の成績は特に良好で、日本胸部外科学会の

統計によると手術死亡率は 1.1%とされており、海外の報告では手術死亡を除く

症例の 30 年生存率は 90%を超えている 1)。しかし、かつては根治手術と呼ばれ

ていた TOF 修復術は、残存病変として肺動脈閉鎖不全(PR)が出現することが多

く、一部の症例では右室機能低下や不整脈の出現から心不全や突然死の原因と

なることが指摘されている 2)。近年のガイドラインでは右室拡大や収縮低下、不

整脈や心不全症状の出現等、臨床的に悪化が見られた場合に肺動脈弁置換術

(PVR)が推奨されている 3),4)。PVR の急性期成績は良好で、短期的効果として右

室容量の著明な減少や心電図上の QRS 幅の減少等が得られ、運動耐容能や自覚

症状の改善も得られる 5)。その一方で、右室機能が高度に低下した症例では PVR

による効果が不十分であることが指摘されており、右室機能が悪くなりすぎる

前に手術を行うことが求められている。術後に右室機能の改善が期待できるラ

インとして過去に多くの手術適応が提示されてきているが、PVR 後遠隔期の右室

機能がどのような経過をたどるかはまだ解っておらず、現在使用されている手

術適応は確立されたものではない 6)。PVR 後右室拡張末期容量や収縮末期容量の

縮小は得られるものの駆出率は改善せず、真の右室機能の改善には結びついて

いない可能性が示唆されており、最近では PVR 後一旦縮小した右室容量が遠隔

期に再拡張し右室収縮能も低下するという報告もみられ 7),8)、今後長期に渡る右

室機能の経過観察の報告が待たれる。遠隔死亡の原因となる致死的心室性不整

脈に関しても、かつては PVR による予防効果が期待されていたが、最近では PVR

後も致死的な不整脈の発生率が変わらないという報告が出てきており、右室の

容量縮小だけでは不整脈を防ぐことはできない可能性がある 9)。最近の国際多施

設研究(The	INDICATOR	Cohort)10)では TOF 修復術後の遠隔死亡や心室頻拍のリス

ク因子として右室肥大や右室機能低下、心房頻拍を挙げているが、サブ解析の

中で PVR を行った群と行わなかった群で死亡や心室頻拍の出現に差がなかった

と報告している 11)。	このように、TOF 修復術後遠隔期の PR に起因する右室拡大

や収縮低下を来した症例に対して PVR を行うことで右室容量の縮小や術後運動



耐容能が得られるものの、長期に渡り右室機能改善が得られるかどうかや、生

命予後に関わる致死的不整脈を防ぐことができるかどうかは明らかになってい

ない。よりよい結果を得るためには右室心筋の障害が軽度のうちに PVR を行う

ことが効果的である可能性があるが、若年での PVR は人工弁の耐久性の問題や

異物である人工弁の留置期間が長くなることでの弊害もある 12)。いずれにして

もファロー四徴症の遠隔期の予後を左右するのは右室心筋の質であることは間

違いなく、PVR の適応やタイミングを決定する上で、右室の生理学的機能評価だ

けでなく心筋の質的評価も重要である。右室機能の評価における MRI の有用性

に関しては多くの研究がなされ、現在では PVR の術前評価や術後経過観察にお

いて MRI はゴールデンスタンダードとなっている 13)。TOF 遠隔期においては、右

室心筋の線維化が進むことで心室機能の低下や不整脈基質形成の原因となって

いることがわかっている 14)。最近は MRI による心筋の線維化を中心とした質的

評価の研究が進んでおり、予後の予測に有用である可能性が示唆されている 15)。

今後 PVR 後の遠隔成績改善のために、心筋の線維化を含めた右室機能の評価に

基づき手術適応や手術時期を決定してゆくことが必要となる。その一方で、外

科医は遠隔期の PR を防ぐために、初回手術である TOF 修復術において肺動脈弁

を可能な限り温存する努力を続けることが求められる。	 	
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27. Ebstein	 心内修復術の適応と限界 
	 	 笠原	 真悟（岡山大学	 心臓血管外科） 

 

 
 

 
 

  



 
 

 
 
 

 
 
 

  



 
 

 
 
 

 
 
 

  



 
 

 
 
 

 
 
 

  



 
 

 
 
 

 
 
 

  



 
 

 
 
 

 
 
 

 
  



28. Rastelliなど心外導管手術後の再手術-適応と限界- 
	 	 芳村	 直樹（富山大学	 小児循環器外科） 

 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

 

  



 

 

第18回成人先天性心疾患セミナー

座長

八尾 厚史 先生

東京大学 保健・健康推進本部 講師

演者

笠原 真悟 先生

岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科 教授

日時：2018年6月3日(日)13:00～13:50

会場：聖路加国際大学講堂
(アリス セントジョン メモリアルホール)
東京都中央区明石町10番1号

共催： 成人先天性心疾患セミナー ・ 日本新薬株式会社



29. Fontan手術	 オリジナルから最新術式まで 
松尾	 浩三（千葉県循環器病センター	 心臓血管外科	 特別顧問） 

 
1) Fontan手術の歴史、術式の変遷 
	 三尖弁閉鎖症、VSD を伴わない肺動脈閉鎖(PA-IVS)、両心房一側心室結合など

単心室形態に対する右心バイパス術として 1971 年 Francis	Fontan によって開

発されたFontan手術(APC-Fontan)1)は痕跡的右室を右心バイパス経路に介在さ

せる Bjork	Fontan を含め年代の経過とともにさまざまな術式の変遷と適応の拡

大を受けてきた。1988 年 De	Leval らは流体力学的研究から静脈血流のエネルギ

ー損失が少ない術式として上大静脈を切断して肺動脈上下面に直接吻合し、下

大静脈からの血流は右房内にバッフルを用いてトンネルを作成し、上大静脈へ

導く TCPC(Intra-atrial	lateral	tunnel	TCPC,	ILT-TCPC)2)を報告した。この

術式は 1990 年に Marcelletti らが提唱した下大静脈を切断し下大静脈−肺動脈

間を人工血管で結合する心外導管型 TCPC(extracardiac	TCPC,	EC-TCPC)4)とと

もに現在最も多く施行される Fontan 術式となっている。EC-TCPC では抗凝固療

法が必須とされているが心房は高い中心静脈圧の負荷から切り離され、

ILT-TCPC のような心房内の長い縫合線を回避できるため、長期的に不整脈の出

現を抑制できると考えられている 5)。	

 
２)Classical Fontan術後遠隔期諸問題 
  APC-Fontan では肺動脈心房である右房は慢性的に高い中心静脈圧にさらされ、
長期的にはしだいに拡張してくる。Bjork	Fontan6)では痕跡的右室の収縮が肺

動脈方向へも逆流血を増加させるため右房拡張が著しい 7)。拡張した右房内で

は静脈血流の乱流や停滞が起こり、心拍出低下を招き血栓が形成されやすくな

る。（図 1）また過度に伸展した右房心筋は肥厚や線維化が起こり電気的に荒廃

し不整脈基質が形成される。（図 2）心房性頻拍性不整脈は心房縫合線や scar を

回旋する macro	reentry,	intra-atrial	reentry(IART),	atrial	flutter(AF),	

atrial	fibrillation(Af)	などが出現する。また洞結節機能不全も認められる。

経年的にこれらの不整脈は増加し Fontan 手術後 20 年の経過期間内に少なくと

も 50%の症例が有症状の心房性不整脈を経験する 8)。これら遠隔期の続発症に

よるFontan循環の破綻はfailing	Fontanと呼ばれNYHA	classの低下や突然死、

タンパク漏出脹症などの重篤な合併症を生じてくる。	



	

 
３)Fontan conversion 
	 1994 年 Kao,	Lacks らは心房内血栓、心房性不整脈を伴う３例の APC-Fontan

に対し不整脈手術を併用しない ILT-TCPC への conversion	を行った 9)。術後

NYHA	class は改善したが不整脈再発の抑止は不十分であった。EC-TCPC を行っ

た報告でも同様の結果が示された 10),11)。	

	 Mavroudis,	Backer らは 1994 年より 2001 年の間に NYHA	class	Ⅲ-Ⅳの 40 例

の classical	Fontan 症例に対し EC-TCPC への変換と同時に不整脈手術を行う

Fontan	conversion を報告した 3)。急性期死亡はなく不整脈再発率は 12.5%と抑

えられ 85%は NYHA	class	Ⅰ-Ⅱに改善した。同じシカゴ Children’s	memorial	

hospital のグループは 2011 年まで 133 例の conversion 手術を行い手術死亡

1.5%、不整脈再発回避率は 10 年で 85%、またほとんどの症例で NYHA	class の著

明な改善を認めた 12)。同時期に他施設からも conversion 手術の有効性が追認

されている 10,13,14)。		

	

  



４) 最近の術式の考え方 
	 近年の Fontan型手術の主流は EC-TCPC
である。TCPCでは通常、IVC吻合部は SVC
吻合部よりやや中枢側とし上下血流の衝突

によるエネルギー損失を防いでいる(caval 
offset)。最近ではFontan術後の3D, 4D-MRI
データを使用してコンピ

ュータによる血流解析 
(Computational fluid dynamics; CFD) を行い（図４）15),16)、よりエネルギ
ー損失が少なく、肝血流（IVC 血流）が左右肺動脈に均等に灌流する吻合法が
検討されている。   
 
５）Beyond conversion 
  Fontan 循環における経年的な心室機能の低下や慢
性的な高中心静脈圧が原因となる肝機能障害、タンパ

ク漏出腸症などの failingに対しては内科的治療に限界
がある。Fontan conversionは classical Fontanに対
する対処法として有効であることが示されているがそ

れ以後、または最初から TCPCが施行されている患者
さんの failingにどのように対処するか、大きな問題と
なってくると考えられる。解決法の一つは心臓移植で

あろう。Muratuza らは 1990 年から 2015 年の間に心
臓移植を施行された 26例の failing Fontanの成人例を
報告している 17)。その１年生存率は 65.4%で non-Fontan ACHD 症例に行わ
れた移植後の生存率と同等であったとしている。Donnerが決定的に不足してい
る本邦では先天心に対する心移植自体、ほとんど行われていない。そこで可能

性が高いのはmechanical circulatory supportと考えられる。現在のところ体心
室機能を補助する VADの成功例は報告されているが 18)、心室機能が保持され
ている failing Fontanの肺循環を補助する circulatory assist deviceは実験段階
である 19),20)。この分野の早期進展が望まれる。 
 
  

図 4 文献 15より 

図 5文献 19より 
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30. Fontanの適応と管理	 今・昔	 –Moss and Adam’sの教科書から– 
	 三浦	 大（東京都立小児総合医療センター	 循環器科） 

 
はじめに	

	 与えられたテーマに則し，“Fontan 手術の小児科的な診療の現状と過去”に
ついて述べる．しかし，Fontan手術の適応疾患，検査方法，薬物療法，カテー
テル治療，手術方針などは連続的に変化し，施設によっても術者によっても異

なるので，どの時点で何を比較するかは難しい．以前はガイドラインもなく，

数多の論文も選択に迷う． 
そこで，小児循環器学で最も権威のあるMoss and Adams’の教科書の記載を
分析することにした．以下，1983年の第 3版，2001年の第 6版，2016年の第
9版のMoss and Adams’ Heart Disease in Infants, Children, and Adolescents
において，三尖弁閉鎖，単心室，左心低形成の章を中心に Fontan手術に関する
記載の要旨を比較する．※に筆者のコメントを示す． 
 
第 3 版（1983 年）	

三尖弁閉鎖	

【術式】 
心房肺動脈連結法（APC）や改良法（右房と右室の連結など）が，症状のあ
る年長児に行われる．	

【適応】 
4～15 歳，正常洞調律，平均肺動脈圧 20 mmHg 未満，正常の肺血管抵抗，
適切な肺動脈径（大動脈径比 0.75以上），良好な左室機能（拡張末期圧 12 mmHg
未満）が対象である． 
【成績】 
適切な患者選択と手技の改善により，手術による死亡は 14%から 7%未満に減
少した．手術は非常に有望である． 
【合併症】 
右心系の狭窄・閉塞，心内・心外のシャント，心房性・心室性不整脈，完全

房室ブロック，体静脈圧上昇などの合併症が認められる． 
※APCのFontan手術が普及した時代で，既に合併症の問題が述べられている． 
 



単心室	

【術式】 
三尖弁閉鎖で経験の多い APC 法が用いられる．（心室錯位と両房室弁挿入を
ともなう）左室型単心室（DILV）では，心室中隔形成術（septation）が推奨さ
れる． 
【適応】 
平均肺動脈圧 20 mmHg未満，肺血管抵抗 5 単位・m2未満，心室拡張末期正

常． 
【成績】 
最も多いMayo Clinicの報告では，5～23歳の 14名にFontan手術が行われ， 

4名（29%）が死亡した（いずれも DILVではなかった）．中期予後では，5/10
名（50%）は心機能が良く無症状であった． 
※Fontan手術が導入された時期であるが，中隔形成術のほうが重視されている． 
 
左心低形成症候群	

【術式】 
体循環を保つために，右室と下行大動脈間の導管，肺動脈と下行大動脈間の

導管，主肺動脈と切開した上行大動脈・大動脈弓の吻合（Norwood 手術）の 3
通りの方法がある．いずれの方法も，最終的には Fontan手術を行うことになる． 
※予後不良の時代で，Fontan手術の成績は記載されていない． 
 
第 6 版（2001 年）	

三尖弁閉鎖	

【術式】 
Blalock-Taussig 手術などの体肺シャント
術あるいは肺動脈絞扼術→両方向性 Glenn
手術（上大静脈と肺動脈の吻合）→Fontan
手術と段階的に行われる．Fontan 手術は，
右房内の側方トンネル（LT）法により下大静
脈血を肺動脈に導く手法により，心外導管も

用いられる． 
 

表 1	 Choussat-Fontan の 10 戒	

1	 4～15 歳での手術	

2	 洞調律の存在	

3	 正常な大静脈の還流	

4	 正常な右房容積	

5	 平均肺動脈圧 15	mmHg 未満	

6	 肺血管抵抗 4	単位・m2未満	

7		肺動脈径/大動脈径比 0.75 超	

8	 左室駆出率 60%超	

9	 僧帽弁機能に問題がない	

10	 以前の肺動脈手術の悪影響がない	



【適応】 
すべての症例のゴールは Fontan 手術となった．1978 年に発表された

Choussat-Fontanの 10戒（表 1）は絶対的な適応基準ではなく，大静脈の還流
異常のある 4 歳未満の患者にも手術が行われる．しかし，肺血管抵抗と肺動脈
圧が低いことはなお重要な基準で，左室機能低下と高度の僧帽弁閉鎖不全は相

対的禁忌である． 
【成績】 
（三尖弁閉鎖以外の疾患も含めた）Fontan手術の死亡率は 7～11%であった． 
【合併症】 
右房・大静脈，下行大動脈からの側副血管の発生，蛋白漏出性胃腸症（PLE），
運動耐容能の低下などが問題になる． 
※段階的な Fontan手術が確立した頃だが，LT法が主体の記載である． 
 
単心室	

【術式】 
生後 6 か月までは，肺動脈狭窄のない例では肺動脈絞扼術，肺動脈狭窄があ
りチアノーゼをともなう例では古典的あるいは modified Blalock-Taussig
（MBT）手術を行う．4～6 か月以降では古典的 Glenn 手術が考慮されるが，
肺動静脈瘻などの問題があり，多くの施設では両方向性 Glenn手術が用いられ
る． 

Fontan手術として，APC法，LT法のほか，心内・心外の導管により，下大
静脈血を肺動脈に導く両大静脈肺動脈吻合手術（TCPC）が一般的となった．合
併症を避けるために Fontan手術は 2～3歳に実施することが推奨される．その
他，中隔形成術（死亡率約 40%のため推奨されない）や心臓移植がある． 
【成績】 

1990年前後における単心室の Fontan手術の死亡率は 21%と高値であったが，
その後約 4%に改善した．しかし，内臓錯位のような複雑な症例では 11%と高値
である． 
【合併症】 
血管吻合部の閉塞，肺動脈の捻れ・低形成，肺動脈閉塞性疾患，肺静脈閉塞，

心室機能低下，シャントの遺残のほか，上室性不整脈や PLEなどが生じる． 
※Fontan手術が用いられるようになり，成功率も向上した． 
 



左心低形成症候群	

【術式】 
段階的治療として，Norwood 手術，hemi-Fontan 手術，Fontan 手術が行わ
れ，生存率も向上した．初期の Norwood手術の目標は，閉塞のない体循環と冠
循環，適切な肺循環，良好な心房間交通である．体肺シャントは，右鎖骨下動

脈と肺動脈間の 3.0-3.5 mmのMBTシャントを用いる施設が多い．近年導入さ
れた hemi-Fontan手術は 6か月頃に行われ，Fontan手術は 12～18か月頃に完
成される．肺動脈の修復や三尖弁閉鎖不全に対する修復も同時に行われる． 
【適応】 
手術の成功のためには，①適切な心房間交通，②良好な三尖弁機能，③閉塞

のない大動脈弓，④十分な肺動脈と肺血管床，⑤良好な右室機能の 5 つの因子
が重要である．三尖弁・肺動脈弁の異形成，片側の肺動脈低形成，修復不能の

肺静脈還流異常，肺静脈低形成，大動脈弁欠損などは相対的あるいは絶対的な

Norwood手術の禁忌である． 
【成績】 

636名の新生児のうち，222名に Norwood手術（死亡率 53%），40名に心臓
移植（死亡率 42%）が行われたという報告，76名に Fontan手術が行われ生存
率は 1か月で 74%，1年で 58%であったという報告がある． 
※Norwood 手術から Fontan 手術という流れができたが，到達し成功する割合
は低かった． 
 
第 9 版（2016 年）	

三尖弁閉鎖	

【術式】 
・	乳児：①チアノーゼのある患者：新生児では体肺シャント，月齢の進んだ乳

児では両方向性体肺吻合（BDCPA，両方向性 Glenn術と同義）により肺血
流を増やす．②肺血流に制限のない患者：肺動脈絞扼術や BDCPA により，
低い肺動脈圧を保つ．③流出路狭窄の軽減による心機能の維持および適切な

肺動脈圧の確保による十分な肺血管床の維持．完全大血管転位をともなう場

合は，心室中隔欠損の拡大や Damus-Kaye-Stansel（DKS）手術が必要にな
ることもある． 
 



・幼児～青年：APC 法は右房の拡大と心房性不整脈の問題があり，LT 法を経
て，多くの施設では心外導管による TCPC 法が用いられるようになった．さら
に，ハイリスクの患者では fenestration（開窓術）が導入され，予後の改善に寄
与した．様々な修正が施されてきたが，心室を介さずに体静脈を直接肺動脈に

導く手技としてmodified Fontan procedureというエポニムが残っている． 
 
【適応】 
三尖弁閉鎖の手術を意図して提唱さ

れた Choussat-Fontan の 10 戒（表 1）
は，相対的な基準で幾つかの項目を満足

しなくても生存し得る．たとえば，年齢

に関し 2～4 歳の手術は悪影響を及ぼさ
ない．近年，表 2に示すような付加的な
危険因子が明らかにされている． 
【成績】 

Fontan 手術の予後に関する研究はす
べての疾患を含むが，三尖弁閉鎖は他の疾患よりも良好である．近年，Fontan
術後 30日未満の生存率は 95%に向上した．Mayo Clinicの報告における三尖弁
閉鎖 273名の Fontan手術の生存率は，10年で 79%，20年で 62%，30年で 45%
だった． 
【心エコーによる評価】 
心エコー検査では，手術記録の情報が必須である．標準的な大動脈，心室，

弁の評価は全例に行う．傍胸骨・胸骨上窩からの矢状断による肺動脈の吻合・

合流部，肋骨弓下からの下大静脈・肝静脈の描出も重要である．パルスドプラ

法により Fontan 循環も評価でき，APC 法の肺動脈は右房の収縮と拡張にとも
ない肺動脈血流の往復（to-and-fro）パターンがみられ，TCPC法では左房の収
縮と拡張による変動はあるが to-and-fro は呈さない．連続波ドプラ法による
fenestrationの平均圧較差は，transpulmonary gradient（TPG）に等しく 5～
8 mmHgが正常である．TPGの減少は血液量の減少，上昇は，Fontan経路の
狭窄，肺血管抵抗上昇，肺静脈閉塞などを示唆する． 

Fontan経路～末梢肺動脈の閉塞は，断層法とドプラ法で明らかにできる．断
層法では，中枢部の最小径と末梢部の最大径の比が閉塞の有用な指標で，描出

表 2	 Fontan 手術の付加的危険因子	

肺静脈還流異常，共通房室弁，	

僧帽弁閉鎖，三尖弁閉鎖以外，	

左心低形成症候群，内臓錯位，	

初期の手術，18 歳超，	

心室肥大，術前の悪い NYHA クラス，	

術前の利尿剤，	

右房の線状切開，弁付き右房肺動脈結合，	

開窓術なし，長い虚血時間，	

心筋保護液未使用，限外濾過法未使用，	

術後の腎不全	



が明瞭でなければ CT，MRI，血管造影を要する．カラードプラ法による肺動脈
流の評価は，Nyquist limit（速度レンジ）を 30-40 cm/s以下に下げて行う必要
がある．有意な狭窄があっても，流速は比較的遅い（> 0.8 m/s）．エコーの画像
が最適でなくても，①下大静脈の拡大，②心室の収縮能・拡張能の低下，③Fontan
経路～末梢肺動脈の狭窄，④fenestration における TRPG の異常，は Fontan 
failureを示唆する． 
【合併症】（三尖弁閉鎖以外も含む） 
・不整脈：心房性不整脈は 10年後で 30%に発生し，TCPC法では低率であった． 
・PLE：約 1,000例のコホート研究では，8%に発生し，5年生存率は 45%であ
った． 
・血栓塞栓症：2～19%に発生する．ワルファリンのアスピリンに対する予防の
優位性は証明されず，個々の症例の状態に応じ抗塞栓療法が行なわれている． 
・運動耐容能：最高酸素摂取量は，術前に比べ増加するが，正常範囲を下回る．

左室形態，低年齢の手術，男では最高酸素摂取量が高値を示す． 
・肝機能：長期合併症として重要で，肝癌を呈した症例も報告されている．  
※Fontan手術の新しい危険因子や心エコーによる評価が記載された． 
 
単心室	

	 第 6版とほぼ同様の内容のため省略． 
 
左心低形成症候群	

【術式】 
・第１期：細い上行大動脈

と主肺動脈の吻合により，

動脈管に依存しない体循

環と冠動脈血流を供給す

る（図 1：Norwood手術）．
肺血流の確保のため，従来

は腕頭動脈との MBT シャントが行われていたが（A），近年，右室肺動脈間
（RVPA）の導管も行われるようになった（B：佐野法）．これらの術式を比較
した 549 名のランダム化比較試験では，RVPA 導管のほうが MBT シャントよ
り，1年後の移植回避率が高率であったが，合併症も多く生存率や長期の有用性



に有意差はなかった．肺動脈血流を減らす両側肺動脈絞扼術も有効で，動脈管

や心房中隔のステントとのハイブリッド（C）も用いら
れる． 
・第 2 期：上大静脈を同側の肺動脈に吻合し，肺動脈
へのシャントを切除する．上大静脈と右房を切り離さ

ず右房上端をパッチで閉鎖する hemi-Fontan手術（A）
と上大静脈を切り離して中心肺動脈に直接吻合する両

方向性 Glenn手術（B）がある．生後 4～6か月に実施
され，早期に行うと強い低酸素血症，長期の胸腔ドレ

ナージ，肺動脈の発育不全などを生じやすい． 
・第 3期：最終形として，18か月～4歳時に下大静脈血を肺動脈に導く Fontan
手術が実施される． LT 法（A）に比べ，心外導管法
（B）には，洞機能不全の頻度が低い，肺静脈が還流す
る心房に人工物を置かない，血栓症のリスクが低い，

などの利点がある．左心低形成症候群では，術後合併

症が多いので，ルーチンで fenestration を行う施設も
ある． 
【適応】 
	 Choussat-Fontanの 10戒（表 1）は failing Fontanに関連するリスク因子で，
特に小さい肺動脈径，肺血管抵抗＞4 単位・m2，術前の肺動脈圧＞15 mmHg，
venovenous collaterals（VVシャント）の存在は高リスクである． 
【成績】 
	 第 1期手術後の死亡率は 5～30%である．生存率は，早産，低体重，心外奇形，
奇形症候群，他の心内奇形といった予後不良因子がある高リスク群では 87%，
因子がない標準リスク群では 95%であった．第 2 期手術（または移植）後の 1
歳時の生存率は 78%対 93%で，計 90%であった．Fontan 手術全般に，早期死
亡率は 2%未満，遠隔期死亡率は 5%に減少し，左心低形成症候群のデータは少
ないが他の疾患に匹敵する． 
【心臓カテーテル検査】 
	 心臓カテーテル検査は，診断でも治療でも左心低形成症候群の管理に必須で

ある．新生児期には，動脈管ステント留置やバルーン心房中隔裂開術が行われ

ることがある．第 2 期手術の前には，ほとんどの施設で心臓カテーテル検査が



実施される．第 2期手術後，VVシャント，体肺吻合部の狭窄，末梢肺動脈の狭
窄，大動脈弓の狭小化などに対し，カテーテル治療（インターベンション）が

必要になる．特に Fontan 手術前では大動脈肺動脈側副血行路（APC）の評価
が重要で，ルーチンにコイル閉鎖を行う施設もある． 
【合併症】 
・心機能低下：右室性単心室の形態・構造，閉塞性病変の残存，房室弁閉鎖不

全などによる収縮能・拡張能の低下が起こり，failing Fontanをきたす． 
・低酸素血症：fenestrationがなくても，冠静脈洞血，VVシャント，肺内シャ
ント，換気血流不均衡などの影響で，酸素飽和度は 90%代前半が多い． 
・PLE：（Fontan手術全般で）3～15%に発生し，2年生存率は 30%，5年生存
率は 50%と報告されているが，最近の 5年生存率は 88%と改善傾向にある． 
・血栓塞栓症：（Fontan手術全般で）経胸壁心エコーでは 8.8%，経食道心エコ
ーでは 17～30%に認められる．適切な抗凝固療法は明らかでない． 
・不整脈：（Fontan 手術全般で）10～45%に心房性不整脈を認める．心外導管
法では，理論的に抑制できる利点がある．  
【神経学的発達と QOL】 
	 他の先天性心疾患に比し，左心低形成症候群は神経学的発達や行動の異常を

きたし易い．そのリスク因子には，胎児期からの脳の異常，奇形症候群，社会

経済的な問題など修正困難なものが含まれる．知能指数は正常下限にとどまる

が，視覚・運動統合，実行機能，運動発達，行動異常，特に注意欠陥などの遅

延が特徴的である．321 名の左心低形成症候群の小児に対する検査では，精神
運動に 44%，知能に 36%の発達遅延を認めた． 
	 左心低形成症候群の生命予後が改善したことから，精神社会的な問題が注目

され始めた．2010年に行われた 749名の医師に対する調査では，99%が段階的
手術，67%が心臓移植，62%が手術なしの緩和ケアを検討し，15%がすべての選
択肢を家族に委ねると回答した．長期の QOLのデータが不足しているため，治
療方針の決定については議論を続ける必要がある．左心低形成症候群の小児と

家族は，身体的かつ精神社会的な課題を抱えて生活するが，QOLは主観的なの
で不良であるとは言い切れない．今後，成人に到達する患者が能力を十分に発

揮できるように，われわれは臨床的な調査と診療に努めるべきである． 
※心臓カテーテル検査と組み合わせた段階的手術が確立し，（本稿では割愛した

が）全身麻酔，人工心肺，人工呼吸器なども詳述されている．一方で長期生存



者が増え，精神運動発達遅延や QOLの問題が注目されている．実臨床で使用さ
れている肺血管拡張薬に関する記載はない． 
 
終わりに	

	 教科書を通して 30年を越える Fontan手術の歴史を概観した．適応は三尖弁
閉鎖から他の機能的単心室に広まり，最重症の左心低形成症候群にも行われる

ようになった．いわゆる十戒は克服され，実施年齢は下がり，術式は心外導管

による TCPC法が一般的となった．一方で，QOLを含む長期的な種々の合併症
が今後ますます問題になると予想される．抗血栓塞栓薬，肺血管拡張薬など薬

物療法のエビデンスも乏しく，重要な研究テーマになり得る． 
 
  



31. 成人 Fontan患者の長期予後 
	 	 大内	 秀雄（国立循環器病研究センター	 小児循環器内科） 

 

  



 
 

  



 
 

  



 
 

 
  



32. Fontan40年を振り返って 
	 	 中西	 敏雄（東京女子医科大学） 

 
 
 



  



 

 
 



 
 
 
 
 
 
 

 
  



  



 


