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第 21 回 成⼈先天性⼼疾患セミナー プログラム

令和元年 11 ⽉ 9 ⽇ （⼟）
総合司会：建部 俊介（東北⼤学 循環器内科）
     ⼭本 沙織（東北⼤学 循環器内科）

開会挨拶（09:00-9:05） 
齋⽊ 佳克（東北⼤学 ⼼臓⾎管外科）

第⼀部：ACHD 診療とは（9:05-9:50）
座⻑：丹⽻ 公⼀郎（聖路加国際⼤学病院 ⼼⾎管センター循環器内科）
座⻑：齋⽊ 佳克 （東北⼤学 ⼼臓⾎管外科）

１．ACHD 診療の現状と展望
  丹⽻ 公⼀郎（聖路加国際⼤学病院 ⼼⾎管センター循環器内科）
２．ACHD の移⾏医療：⼩児科の⽴場から
  ⽥中 ⾼志（宮城県⽴こども病院 循環器科）
３．ACHD の移⾏医療：循環器内科の⽴場から
  元⽊ 博彦（信州⼤学 循環器内科）

第⼆部：ACHD 診療の基本Ⅰ：（9:55-11:15）
座⻑：⾼橋 信（岩⼿医科⼤学 ⼩児科）

１．⼼エコー図評価のポイント          
  豊野 学朋（秋⽥⼤学 ⼩児科）
２．CT、MRI 評価のポイント           
  ⼤⽥ 英揮（東北⼤学 放射線診断科） 
３．ACHD の内科的管理のポイント
  上⽥ 寛修（岩⼿医科⼤学 循環器内科）
４．ACHD の外科的治療のポイント 〜 ACHD 再⼿術での開胸時の問題点と対策〜
  安達 理（宮城県⽴こども病院 ⼼臓⾎管外科）
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第三部：ACHD 診療の基本Ⅱ：（11:20 - 12:15）
座⻑：尾上 紀⼦（仙台医療センター 循環器内科）

１．妊娠出産管理
  桂⽊ 真司（榊原記念病院 産婦⼈科）
２．⾮⼼臓⼿術の⿇酔管理
  外⼭ 裕章（東北⼤学 ⿇酔科）
３．成⼈先天性⼼疾患患者の⼼理・社会的問題
  ⽔野 芳⼦（東京情報⼤学 看護学部）

休憩（15 分）

ランチョンセミナー（12:30-13:20）
座⻑： 丹⽻ 公⼀郎 （聖路加国際⼤学病院 ⼼⾎管センター循環器内科）

「補助循環における後天性 von Willebrand 病の個体差 -DOAC を含めた抗⾎栓療法の個別化は
 必要になるか」
講師：齋⽊ 佳克（東北⼤学 ⼼臓⾎管外科）

第四部：ACHD 診療の不整脈・デバイス治療（13:25-14:25）   
座⻑：福⽥ 浩⼆（国際福祉医療⼤学 循環器内科・ハートリズムセンター）

１．ACHD の不整脈薬物・アブレーション治療   
  籏 義仁（昭和⼤学 ⼩児循環器・成⼈先天性⼼疾患センター）            
２．ACHD のデバイス治療（PM、ICD、CRT）
  ⽴野 滋（千葉県循環器病センター 成⼈先天性⼼疾患治療部）
３．ASD・PFO のカテーテル治療
  福井 重⽂（東北⼤学 循環器内科）
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第五部：症例検討（14:30-15:20）        
座⻑：⾚⽊ 禎治（岡⼭⼤学 循環器内科・成⼈先天性⼼疾患センター）

１．周産期の⼼拍数コントロールに難渋した Senning 術後の⼀症例
  佐久間 真悠（福島県⽴医科⼤学 循環器内科）
２．褐⾊細胞腫を合併した成⼈先天性⼼疾患患者の 2 例
     ⼩⼭⽯ 隼（弘前⼤学 ⼩児科）

コメンテーター：   
⽝塚 亮（東京⼤学 ⼩児科）  
⼩泉 淳⼀（岩⼿医科⼤学 ⼼臓⾎管外科）
鈴⽊ 秀明（東北⼤学 循環器内科）

休憩（10 分）

第六部：ACHD の⼼不全・肺⾼⾎圧症の移植医療（15:30-16:50） 
座⻑：安達 理（宮城県こども病院 ⼼臓⾎管外科）
座⻑：杉村 宏⼀郎（東北⼤学 循環器内科）

１．ACHD の⼼不全
  村上 智明 （札幌徳州会病院 ⼩児科）
２．重症⼼不全を合併した ACHD の⼼臓移植・補助循環
  齋⽊ 佳克（東北⼤学 ⼼臓⾎管外科）
３．ACHD の肺⾼⾎圧症
  相⾺ 桂（東京⼤学 循環器内科）
４．ACHD の重症肺⾼⾎圧、Eisenmenger 症候群の肺移植
  岡⽥ 克典（東北⼤学 呼吸器外科）

閉会挨拶 齋⽊ 佳克（東北⼤学 ⼼臓⾎管外科）
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抄録 

１−１．ACHD 診療の現状と展望
丹⽻ 公⼀郎（聖路加国際⼤学病院 ⼼⾎管センター循環器内科）

成⼈先天性⼼疾患の医学的問題点と経過観察の必要性（表）
 内科、外科の発達の恩恵を受け、多くの先天性⼼疾患患者が成⼈となることが可能となり、我が国
では、すでに50万⼈以上の成⼈患者がいる。わが国では現在50万⼈近くの成⼈先天性⼼疾患（ACHD: 
Adult Congenital Heart Disease）患者がいる。今後、ACHD 患者数は現在の⼈数の約 5％ / 年の割
合で増加し続けると予想される。⽇本では、1980 年頃は、先天性⼼疾患といえば、⼦供の病気だったが、
1997 年には、成⼈患者数と⼩児患者数は同数になった。さらに、現在は、成⼈患者数は、⼩児を遙
かに凌駕して、先天性⼼疾患は、成⼈の病気のひとつと認識されている。また、成⼈では未⼿術チア
ノーゼ型先天性⼼疾患が⼀定数存在し、系統的多臓器異常に対する医療が必要である。複雑⼼疾患
術後の成⼈患者も増加している。先天性⼼疾患⼿術の多くは根治⼿術ではなく、合併症、遺残症、続
発症を伴い経過観察を必要とする。そして、加齢に伴い、⼼機能の悪化、不整脈、⼼不全、突然死、
再⼿術、肺⾼⾎圧、Aortopathy、感染性⼼内膜炎、妊娠、出産、⾼⾎圧、冠動脈異常、⾮⼼臓⼿
術などにより病態、罹病率、⽣命予後が修飾される。また、就業、保険、結婚、⼼理的社会的問題、
喫煙など成⼈特有の問題を抱える。このため、中等症以上の CHD 術後は⽣涯にわたる経過観察が不
可⽋である。単純 CHD でも、成⼈後も継続して経過観察、加療を必要とする場合が少なくない。⼤動
脈⼆尖弁の様に、成⼈となり、狭窄 / 逆流が進⾏あるいは感染性⼼内膜炎を合併し初めて診断される
場合もある。ACHD の半数を占める⼥性患者の多くは、妊娠や出産が可能だが、妊娠出産には、合
併症の管理予防、出産⽅法の選択、遺伝の有無、育児⽅法など注意すべき点が少なくない。
 
成⼈先天性⼼疾患の診療体制
 ACHD は、⼩児期とは異なる特徴があり、特有の解剖学的な所⾒の把握、⼿術⽅法の理解、診断⽅法、
病態の把握、治療と診療体制、社会⼼理的な問題の把握も必要である。成⼈患者の多くは、⼩児循環
器科医が、⼩児期から継続して診ていることが少なくないが、⼩児期とは異なり、上述した多岐な問題
を抱えているため、⼩児循環器科だけでなく、循環器科、⼼臓⾎管外科、⿇酔科、産科、内科、多職
種専⾨職などのチームでの診療を必要とする。今後は、成⼈先天性⼼疾患専⾨医を中⼼とした診療チー
ムがネットワークを構築して、診療継続を⾏っていくものと思われる。同時に、⼩児期の診療体制から成
⼈向けの診療体制にスムースに移⾏することも重要な問題である。
 ACHD 患者や両親は、⽣後早くから慣れ親しんできている⼩児循環器科医（あるいは⼼臓⾎管外科
医の場合もあるが）に成⼈期以降も診療を続けてほしいと考えることが多いが、①基本的に ACHD 患
者は⼩児ではなく成⼈であること、②⼩児循環器科医、⼼臓⾎管外科医の絶対数が少ないこと、③⼩
児循環器科医、⼼臓⾎管外科医は内科疾患診療の訓練を受けていないこと、④⼼臓⾎管外科医は未
⼿術患者の経過観察を⾏わないこと、などから⼩児循環器科医や⼼臓⾎管外科医が成⼈患者を診察し



― 5 ―

続けるには限界がある場合が多い。ACHD は、⼩児科医だけで診療の出来る分野ではない。成⼈を中
⼼とした診療形態、あるいは、成⼈期まで継続診療を⾏える診療施設が必要とされる。循環器科、⼩
児循環器科の訓練を受けたかを問わず、 ACHD を専⾨に診る医師、看護師を中⼼として、循環器内科医、
⼩児循環器科医、⼼臓⾎管外科医や各分野の内科専⾨医、外科専⾨医、産婦⼈科医、⿇酔科医、精
神科医、専⾨看護師、⼼理療法⼠、専⾨超⾳波技師、ソーシャルワーカーなどの専⾨チームによる医
療体制を確⽴することが望まれる。また、中⼼となる診療施設は、地域総合診療施設や開業医と診療ネッ
トワークを構築して、患者の経過観察治療を⾏うことも重要である。

診療移⾏の必要性
 移⾏過程に、ACHD の診療体制、診療ネットワークの構築は必須であるが、⼀⽅で、⼩児期から思
春期、若年成⼈にかけての患者の⾃律を促すことも重要である。⼩児循環器科医から ACHD 外来への
移⾏期間中もしくはそれ以前に、本⼈に病名や病態の告知、⼿術歴を含む治療歴、将来起こり得る合
併症と対策などの注意点を説明する必要がある。移⾏診療の実施時期は⼩児期に開始する。現実的に
は、20 歳を超えていても、これらの問題を理解していないことも多いため、循環器内科医など受け⼊れ
医師の側も移⾏診療の重要性を再度 ACHD 患者に説明する必要がある。循環器⼩児科医と ACHD 専
⾨医が⼀時期平⾏して診て⾏き、徐々に ACHD 専⾨医に移⾏していく⽅法をとる施設もある。我が国
では、2018 年に⽇本循環器学会を中⼼とした８学会合同で、先天性⼼疾患の成⼈への移⾏医療に関す
る提⾔が報告された。

⽇本成⼈先天性⼼疾患学会の簡単な歴史
 ⽇本成⼈先天性⼼疾患学会は、1998 年に成⼈先天性⼼疾患研究会として発⾜し、2010 年 1 ⽉に
学会へと移⾏した。また、アジア太平洋成⼈先天性⼼疾患学会が、2008 年に設⽴された。⽇本循環
器学会に学術委員会に成⼈先天性⼼疾患部会、⽇本⼼臓病学会に成⼈先天性⼼疾患問題検討委員
会が設置され、これらの委員会は成⼈先天性⼼疾患の分野の実態調査と診療体制の構築、多職種専
⾨職を含む教育体制、専⾨医制度の検討などを含む広い範囲での診療体制、教育などの⽅向性を明
らかにしようとしている。2018 年には、⽇本循環器学会及び関連８学会で、先天性⼼疾患の成⼈への
移⾏医療に関する提⾔が上梓された。また、成⼈先天性⼼疾患診療ガイドラインもすでに２回の改訂が
⾏われている。さらに、循環器科医を中⼼とした、成⼈先天性⼼疾患循環器内科ネットワークが構築さ
れ、成⼈先天性⼼疾患専⾨外来を開く循環器内科部⾨も増加、患者登録制度が開始されている。現在、
多くの先天性⼼疾患患者が成⼈となり、成⼈先天性⼼疾患は、すでに循環器疾患の１分野の位置を占
めている。2019 年には、循環器内科、⼩児循環器内科、⼼臓⾎管外科の専⾨医を背景意図した 180
⼈を超える医師が、先天性⼼疾患専⾨医として認定された。さらに、成⼈先天性⼼疾患専⾨医養成施
設も全国に80 施設以上認定されている。成⼈先天性⼼疾患患者の診療も広く全国で⾏われるようになっ
てきた。
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成⼈先天性⼼疾患の今後
 以上述べた ACHD 専⾨医や専⾨診療施設の充実を図ることが最も⼤切であるが、診療の基本とな
る学問レベルの向上も不可⽋である。成⼈先天性⼼疾患の分野では、新しい展開がみられている。そ
れらには、ハイブリッド治療、⼼肺移植 ､⼼不全と⼼臓同期療法、Fontan 術後を含む複雑⼼疾患の術
後遠隔期の諸問題 ､不整脈治療も含むカテーテル治療、肺⾼⾎圧、メタボリック症候群 ､⼼エコー検
査や MRI などの画像診断法の進歩、左⼼低形成症候群を含む複雑先天性⼼疾患の⻑期予後の解明と
改善、カテーテル治療（カテーテルアブレーションも含む）と不整脈治療における種々の device の開発
改善、修復術後遠隔期の不整脈と突然死の解析と予防、川崎病の成⼈期の問題、感染性⼼内膜炎、
遺伝、妊娠出産登録制度と妊娠出産管理の向上、aortopathy、 精神⼼理的問題や発達遅延、再⽣医
療 、⼼腎関連、⼼肝関連、⾃然歴の解明、⼼肺移植医療と⼈⼯⼼臓、⼼肺補助循環の発達、そして、
緩和医療等の多くの話題がある。これらは、今後10 年間でさらに進歩するものと推測 / 期待されている。
成⼈先天性⼼疾患の分野は、未だ⼗分な管理治療予防のエビデンスが得られていない。このため、今後、
国際国内共同研究を含めデータを蓄積し、それに基づいた診療ガイドラインの確⽴が必要である。また、
分⼦レベルでの基礎研究の推進も不可⽋である。ACHD 患者さん家族とともに⼿を組んで、この分野
を進めていくことが⼤切である。

表 成⼈先天性⼼疾患の医学的社会的問題点

⼼臓に関連した問題点
１、⽣涯歴、⽣命予後、⽣活の質
２、⼿術、再⼿術、術後遺残症、続発症
３、⼼カテーテル検査、カテーテル治療
４、後期合併症（不整脈、⼼不全、⾎栓塞栓、突然死）
５、感染性⼼内膜炎
６、肺⾼⾎圧、Eisenmenger 症候群
７、チアノーゼに伴う全⾝系統的合併症
８、Aortopathy、⼤動脈瘤
９、 加齢、成⼈病の合併 （肥満、⾼⾎圧、糖尿病、動脈硬化、虚⾎性⼼疾患、⾎栓形成、

腎機能低下）による⾎⾏動態、病態の変化
10、 疾患特有の形態的異常の経年的劣化（弁逆流 / 狭窄、⼼筋線維化、⾎管弾性低下）
11、 妊娠出産による⼼機能低下、⼤⾎管拡張
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⼼臓以外の⾝体的問題点
１、妊娠、出産、避妊、遺伝
２、⾮⼼臓⼿術
３、肝炎、肝硬変、肝がん（輸⾎後、Fontan 術後）
４、⼼腎連関、腎機能低下、糖尿病

⽇常⽣活の問題点
１、運動、レクリエーション
２、⾶⾏機旅⾏、運転免許
３、社会⼼理的問題、教育、結婚、就業
４、社会保障（健康保険、⽣命保険、指定難病、⾝体障害者認定、障害者基礎年⾦）

管理、診療体制の問題点（移⾏）
１、⾃分の病気、病態の理解
２、成⼈向きの診療体制、多職種の関与とチーム医療、ACHD 専⾨医
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１−２．ACHD の移⾏医療 ⼩児科の⽴場から
                 ⽥中 ⾼志（宮城県⽴こども病院 循環器科）

 全国の⼩児病院では⼀部の施設を除いては成⼈に対応できる施設への転院を15 才から 18 才で⾏っ
ているが、宮城県でも最近は⼀律 18 才までに成⼈施設への移⾏を完了するようになった。新⽣児症例
のほとんどは宮城県⽴こども病院に紹介となるが、18 才までには弁疾患や冠動脈疾患は直接循環器内
科へ、先天性⼼疾患に関しては東北⼤学病院⼩児科に紹介し、⼤学病院内で循環器内科へ少しづつ
移⾏する体制をとっている。最近２年間に成⼈移⾏した患者数は、2017 年度 49 名、2018 年度 53 名
で合計 102 名のうち⼤学病院循環器内科への紹介は 14 名、⼤学病院⼩児科への紹介は 66 名であっ
た。疾患別にみると、Heterotaxy 2 例、SV 3 例、TAPVC 6 例、TGA 4 例、TOF 10 例、DORV 5
例、CoAcomplex 6 例、PAVSD 7 例、PAIVS 2 例、cAVSD 2 例、等であった。また HLHS 1 例、
Fontan 術後 9 例などの疾患においては救命率、達成率の向上に伴いさらに増加することが⾒込まれる。
さらに内服薬でみると同 102 ⼈中、⼼不全薬 21 ⼈、アスピリン15 ⼈、ワーファリン9 ⼈、肺⾎管拡張
薬 2 ⼈、不整脈薬 2 ⼈等で、明らかなチアノーゼが残存している者が２名であった。
 最近の当院の患者の治療状況をみると今後成⼈移⾏する患者の内容が 10 〜 20 年後には⼤きく変
化してくることが予想される。HLHS に対するNorwood ⼿術や重症エプスタイン奇形に対するStarns
⼿術などの耐術率が最近になって⼤幅に改善したが、これらの症例も全例 Fontan ⼿術に進めるわけ
ではない。今後単⼼室系の姑息術⽌まりの症例、あるいは failed Fontan 症例が明らかに増加する
ものと思われる。また⼿術⼿技の進歩にもかかわらず内科的治療のみで成⼈を迎える症例、例えば
PA,VSD,MAPCA 症例などは変わらず存在する。⼀⽅で発⾒が遅れて⼿術適応をはずれてしまったア
イゼンメンジャー化した症例は、スクリーニングの進歩や肺⾎管拡張薬の進歩により明らかに減少傾向
にある。
 成⼈移⾏の際に感じている問題点として⼈⼯ペースメーカーや⼈⼯弁の植え込みに関しては⼩児の発
育の問題もあり⼩児科では先延ばしにする傾向があり、移⾏のタイミングで急に⼿術となる事もあり患者
への説明が必要となる。このような症例のことも考えるとほぼ⼤⼈の体格になる15 才くらいが成⼈移⾏
への適切な時期といえるかもしれない。
 ⼩児科的には成⼈後を意識した管理が早期から必要と考えている。例えば⼼室機能は⼀旦損ねると
⻑期予後を悪くする可能性あり、早期から弁逆流に対する再⼿術やβブロッカーや ACE 阻害薬の内服
をすすめるよう努めている。また良いフォンタン循環が保てるようにする努⼒も重要と考える。そのため⼼
不全薬や肺⾎管拡張薬の投与も積極的に⾏っている。
 ⾼校⽣を対象にした成⼈移⾏のアンケートを実施したところ、病状についてはある程度認識している者
が多数を占めたが、成⼈期以降の就労、妊娠、出産、喫煙、飲酒等に関しての教育が不⼗分である
ことがわかった。今後は少しでもスムーズな成⼈移⾏ができるよう患者本⼈の教育をすすめたい。
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１−３．ACHD の移⾏医療：循環器内科の⽴場から
  元⽊ 博彦（信州⼤学 循環器内科）

ACHD
 

 
 

 

21  
11 9 9:05-9:50 



― 10 ―

•
•

•
•
•

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press



― 11 ―

2014 5 2016 12

0

5

10

15

20

25

30

35

40

45

50

2014 2015 2016 2017

2014 2015 2016 2017

• 105
•

• 99
• 5
• 1

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press

ACHD in

•
•

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press

ACHD in

•
•
•
•

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press

1

)



― 12 ―

 

 
• TGA  
• HLHS p-TCPC  
• Criss-Cross DORV AT PLE 

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press

 

• 87

•
• 80
• 6
• 6 1

40

50

60

70

80

 

   

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press  

 

• 99

• 87
• 2
• 7
• 3

 

  
 hp  

Motoki H, Yasukochi S, et al. Circ J. in press  



― 13 ―

 
• 2017/10/31 

< > 
Class  

 
 

• <Light > 
TP/ TP=5.5/8.1=0.68 >0.5) 
LDH/ LDH=0.8 (>0.6) 
LDH LDH 230 2/3=153 

2  
 

• SAAG 1.5 > 1.1  
portal hypertention  

 
• <Others> 

ADA , toxin ,   

 

 

•  1996 11 21 2940g  

• 11 26 (day5) ductal shock  HLHS, AVSD(c), MA, AS
PGE1 DIC  

• 12 13 (day22) Norwood 1st stage operation 1997 1 16

6  

• 4 11 (4month) BDG, 2000 1 13 3 TCPC  

•  

• 2013 CT  

• 2014 5 2017 1 27
TNF-  

• 2017 8
2017 12  

 

Fontan
• 21  

 
•  
• # HLHS, AVSD(c), MA, AS, SAS, CA, PDA, AVVR(mild), IVC occlusion, 

post Norwood 1st stage, Post BDG, p-TCPC using extracardiac conduit, 
 

• #  
• #  

 



― 14 ―

 

•  
•  

 
•  

•  
•  
•  
•  
•  

 
•  

•  

 

 
•  
•  
•  
•  
•  14.5cm 
• SOL S2 17 18mm FNH  

 
IVC  

 
•  

 
 

Fibroscan  
 2014/06/11 CAP 181dB/m E 18.8kPa  2017/08/25 CAP 194dB/m E 17.3kPa 

FNH S2  

 
2003/9/1 2013/8/21 2017/12/26 

SVC (7) 69% (13) 76% (9) 74% 

Conduit (7) 79% (13) 76% (8) 84% 

IVC (13) 81% (10) 86% 

rtPA (7) 71% (13) 78% (7) 81% 

ltPA (6) 68% (12) 75% (8) 81% 

rtPAw (6) (2) 98% 

ltPAw (5) (2)  

rtPV (8) 99% 

CA (8) 96% 

RV 86/ 1 97% 96/ 6 96% 132/ 5 
96% 

AAo 93/59(73) 
97% 

127/69(93) 
96% 

DAo 89/57(70) 

2003/9/1 2013/8/21 2017/12/26 

RPA-SVC 0 1 1 

LPA-SVC 0 1 1 

Conduit-
SVC 

0 0 

Conduit-IVC 0 0 0 

RV-AAo 0 0 6 

Aao-DAo 1 0 0 

Qp 2.7 2.7 5.6 

Qs 2.7 3.0 6.3 

Rp 1.9 1.8 1.1 

Hepatic W (9)  

Hb 13.5g/dL, VO2 175.6mL/min 
MVO2 81% 



― 15 ―

 
•  

•  
 

•  
•  
•  
•  

 
•  

•
 

•  
 

 

•  
•  
•  
•  
•  
•  

 
•  
•  
•  

 

 
•  
•

 
 

•  



― 16 ―

２−１．⼼エコー図評価のポイント          
  豊野 学朋（秋⽥⼤学 ⼩児科）
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２−２．CT、MRI 評価のポイント           
  ⼤⽥ 英揮（東北⼤学 放射線診断科） 
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Wimpfheimer O, et al. JCAT 1996;20:34-37
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Images in Paediatric Cardiology

Video: Markl M, et al. Eur J Cardiothorac Surg. 2011;39:206-212. 
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２−３．ACHD の内科的管理のポイント
  上⽥ 寛修（岩⼿医科⼤学 循環器内科）

European Heart Journal, Volume 40, Issue 13, 01 April 2019, Pages 1049–1056

://www.city-best-life.com/2017/03/18/131121
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European Heart Journal - Cardiovascular Pharmacotherapy, Volume 5, Issue 4, October 2019, Pages 216–225, 
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European Heart Journal - Cardiovascular Pharmacotherapy, Volume 5, Issue 4, October 2019, Pages 216–225, 

European Heart Journal - Cardiovascular Pharmacotherapy, Volume 5, Issue 4, October 2019, Pages 216–225, 

Figure 7 Eight-year cumulative mortality for patients with and 
without polypharmacy at inclusion per congenital heart ...

European Heart Journal - Cardiovascular Pharmacotherapy, Volume 5, Issue 4, October 2019, Pages 216–225, 
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２−４．ACHD の外科的治療のポイント 〜 ACHD 再⼿術での開胸時の問題点と対策〜
  安達 理（宮城県⽴こども病院 ⼼臓⾎管外科）
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３−１．妊娠出産管理
  桂⽊ 真司（榊原記念病院 産婦⼈科）
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３−２．⾮⼼臓⼿術の⿇酔管理
  外⼭ 裕章（東北⼤学医学系研究科⿇酔科学・周術期医学分野）  

 先天性⼼疾患（CHD）を持ち成⼈に達した場合を成⼈先天性⼼疾患（ACHD）と呼んでお
り、極めて広汎な状況を有する疾患群であることが解る。ACHD の原疾患と受けた⼿術により
ACHD 患者の予後は⼤きく異なるが、30-60% は⼼不全の進⾏により死亡する。現在、ACHD
患者の加齢に伴い発症する様々な疾患に対する⾮⼼臓⼿術が⾏われる様になったが、⾮⼼臓⼿
術時に⼼不全や肺炎を起こさないことが重要である。⾮⼼臓⼿術を⾏うにあたり、⿇酔科医は、
術前評価、⿇酔計画の⽴案、術中管理、術後管理が求められる。

術前評価
 CHD の治療歴（CHD の内容、CHD に対する⼿術の有無と内容）、投薬、頻回⼿術患者に合
併するアレルギーの有無、現在の⾎⾏動態、解剖学的異常の有無、肝・腎・精神神経系合併疾患、
呼吸機能、気道等が挙げられる。全⾝⿇酔を必要とする症例は、全⾝⿇酔中を想定した⾎⾏動
態評価が特に重要である。全⾝⿇酔中には、全⾝⿇酔特有の体⾎管拡張、⼼抑制、陽圧換気、⾼・
低酸素⾎症に加え、⼿術特有の⾼・低⼆酸化炭素⾎症、特殊体位、出⾎・脱⽔、容量負荷、体
温変化等の異常状態を⽣じる可能性があるため、⾎⾏動態は⽇常⽣活時から⼤きく変化する可
能性がある。この様な状況を想定したシミュレーション、負荷⼼臓カテーテル検査、負荷⼼エ
コー検査を術前に⾏うことにより、より詳細な術前評価が可能となり、安全で⾄適な⿇酔管理
に繋がると考えられる。

⿇酔計画
 術前評価に基づいて⽴案する。⿇酔計画に沿って、通常の⿇酔機材の準備に加え、⼿術に関
連した機材（輸⾎、輸液ライン、シリンジポンプ、体温管理⽤装置等）、ACHD に関連したモニ
タリング（経胸壁・経⾷道⼼エコー装置、観⾎的動脈圧、中⼼静脈圧、肺動脈圧、静脈⾎酸素
飽和度、⼼拍出量）の準備、⾎⾏動態悪化等に備えて関係各科（⼩児科医、循環器内科医、⼼
臓外科医等）や臨床⼯学⼠・看護師との連携が必要である。術後管理を集中治療室で⾏う場合、
集中治療医との連携や⼈⼯呼吸器の準備等も必要な可能性がある。

術中管理
 ⾮⼼臓⼿術⾃体の問題（特殊体位、気腹、出⾎、術野からの交感神経刺激、術前後の⾎⾏動
態変化）に対する管理に加え、ACHD の特殊な⾎⾏動態（シャント遺残、脈管狭窄、肺⾼⾎圧症、
並⾏循環、Fontan 型循環等）と併存疾患（易出⾎性や呼吸不全・肝不全・腎不全、精神発達障害等）
に対応した管理が求められる。
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術後管理
 精神発達障害や頻回⼿術により疼痛閾値が低い症例、抗凝固・抗⾎⼩板療法中の症例は術後
鎮痛が⼤きな問題となる。また、⼼拡⼤や頻回の開胸既往、運動制限により呼吸機能が低下し
ている症例は、術後の⼈⼯呼吸管理が必要な可能性がある。⾎⾏動態悪化症例は、外科医、循
環器内科医、集中治療医、⿇酔科医の連携による術後管理が必要と考えられる。
時間が許せば ACHD 患者に対する⾮⼼臓⼿術の⿇酔管理 3 症例を提⽰する予定である。

症例１：Mustard + Rastelli 術施⾏後の側弯症患者に対する脊椎矯正後⽅固定術
 出⽣時に内臓逆位、右胸⼼、修正⼤⾎管転位症、肺動脈閉鎖症、⼼室中隔⽋損症を認め、⽣
後 1 ヶ⽉に左 m-BT シャント術、11 ヶ⽉に右 m-BT シャント術、4 歳時に Mustard + Rastelli 術
を受けた。14 歳時に脊柱側弯症と胸郭変形進⾏により呼吸機能低下と下⼤静脈圧迫を認め、T3
〜 L2 の脊椎矯正後⽅固定術が予定された。⾎⾏動態は安定していたが、⼼外導管は胸⾻直下に
あり肋間にスリルを触知した。⽤⼿的胸部圧迫で腹臥位の循環動態をシミュレートし評価した。
胸部圧迫後、動脈圧⼼拍出量（APCO）は 3.22 L/min から 2.23 L/min に減少し、⼼外導管の圧
迫が予想された。胸部にパッドを使⽤し圧迫を軽減して腹臥位⼿術を⾏った。術後は⾮侵襲的
陽圧換気（NPPV）で呼吸を補助した。

症例２： Eisenmenger 症候群の患者に対する卵巣腫瘍摘出術
 16 歳時に⼼室中隔⽋損、肺動脈閉鎖、主要⼤動脈肺動脈側副動脈（極型ファロー四徴症）と
診断されたが、Eisenmenger 化により⼼臓⼿術適応はなかった。22 歳時に卵巣腫瘍増⼤により
⼿術が予定された。術前⼼臓カテーテル検査は室内気での肺体⾎流⽐は 2.263、酸素 10 L/min
吸⼊で 0.934 であった。体⾎圧と肺動脈圧は等圧であり酸素負荷前後で変化しなかった。陽圧換
気の⾎⾏動態への影響を評価するため、術前⽇に NPPV 下に⾮観⾎的体⾎圧、上肢と下肢の経
⽪的酸素飽和度（SpO₂）、末梢灌流指標を記録した。吸⼊気酸素濃度（FɪO₂）上昇により SpO₂
は上昇し、呼気終末陽圧（PEEP）5 cmH₂O ＋プレッシャーサポート（PS）5 cmH₂O は体⾎圧
や酸素化へ悪影響しなかった。末梢灌流指標は FɪO₂ = 0.6 で上昇し、FɪO₂ = 1.0 で減少した。
FɪO₂ = 0.6 以下であれば適切に末梢⾎管抵抗を維持すれば全⾝⿇酔可能と判断し、IBP、中⼼静
脈圧（CVP）、上⼤静脈⾎酸素飽和度（ScvO₂）をモニターして全⾝⿇酔下卵巣腫瘍摘出術を⾏
った。腹横筋膜⾯ブロックにより鎮痛し、良好に経過した。

症例３：両⼤静脈肺動脈吻合（TCPC）術施⾏後の妊婦に対する帝王切開術
 三尖弁閉鎖症に対し⽣後 17 ⽇にバルーン⼼房中隔裂開術、4 歳 8 ヶ⽉に Fontan ⼿術を受け
た。12 歳頃よりチアノーゼ、肝腫⼤を⽣じ、TCPC 術を受けた。以降、NYHA 分類Ⅰ度、運動
耐容能は正常の 60% であった。30 歳時、妊娠 35 週で労作時呼吸困難を⽣じた。体⼼室駆出率
は 66% あった。妊娠 38 週に帝王切開術が予定された。⼿術室⼊室時、室内気吸⼊ SpO₂ =92%
であった。ScvO₂=52.2%であった。酸素吸⼊開始後に硬膜外⿇酔併⽤脊髄くも膜下⿇酔を⾏った。
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⾎圧低下に対しフェニレフリンを持続投与した。胎盤娩出後、IBP、APCO、CVP に⼤きな変動
はなかったが、ScvO₂＝ 67.3% に急上昇し、⺟体酸素消費量は児娩出後に劇的に減少することが
⽰唆された。

結語：ACHD 患者の CHD 治療歴（CHD の内容と⼿術既往）を確認し、患者がどの程度の予後
かを認識する。術前に⾎⾏動態を把握して問題点を抽出し、また、⾮⼼臓⼿術の⼿術内容が患
者に及ぼす問題を抽出しておく。関係各所との連携を密に取り、術中は⼼エコーを中⼼に循環
をモニタリングし管理の安全性を⾼めるべきであろう。
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３−３．成⼈先天性⼼疾患患者の⼼理・社会的問題
  ⽔野 芳⼦（東京情報⼤学 看護学部）

１．はじめに
 成⼈先天性⼼疾患の重症度は軽症・中等症・重症に分けられ、その治療内容は、経過観察の
みの場合から出⽣直後から成⼈期まで複数回の⼿術を必要とする場合、内科的治療が⽣涯必要
な場合など様々である。同様に、⽇常⽣活上の制限も疾患により異なる。これらの成⼈先天性
⼼疾患患者の⼼理・社会的問題は、重症な病態や複雑な治療、⽇常⽣活への制限等を抱える患
者に⽣じるばかりではなく、⽣命に関わる⼼臓の病気であることや、⻑期予後の不確実さなど、
個々の疾患の受け⽌め⽅や医療が変化した年代など多くの影響要因がある。
 このように疾患に影響される精神⼼理的問題や、福祉、保険、就労、交友関係、結婚、⼦育
てなど経済状態も含む社会的問題があり、その特徴と対応について述べる。

２．⼼理・精神的特徴
 外来受診において、⼼因性と考えられる胸痛や呼吸がしにくいといった循環器系の症状によ
る受診がしばしばある。また、友⼈関係の難しさや就労困難、軽度知的障害を合併する染⾊体
異常の患者及び家族から社会⽣活に関する相談などがある。
 ⼩児慢性疾患患者は思春期・⻘年期に改めて⾃分の病気を認識するが、病気である⾃分を問
題とは意識しない場合と、なぜ⾃分だけと葛藤を抱いたり無理をして周囲に合わせようとした
りする 1) 場合がある。また、⾃⽴と依存の間での葛藤があり、これらは⼼疾患以外の慢性疾患
も同様である 2) と報告されている。
 更に、成⼈先天性⼼疾患患者の⼼理・精神的特徴は、置かれた困難の多さからくる「危うさ
や躓きを引き起こしやすい状態」⾃体にあるのではないかと⾔われている 3)。⽇本における質
問紙調査によると、問題解決⼒、⾃尊感情、独⽴性が低く、親への依存性が⾼く、これらは疾
患重症度と関連はなかった 4)。
  
３．社会的問題
 ⼩児慢性疾患に関する医療費の公費負担制度は複雑でわかりにくい。先天性⼼疾患は定期受
診が 1-2 回 / 年程度であっても⼼臓カテーテル検査や不整脈治療、再⼿術などが予定され、そ
れまで利⽤していなかった制度が利⽤可能になる場合もあり、⼊院治療であれば⼊院⼿続きの
際に情報提供が可能だが、外来受診のみの場合は、主治医または看護師による情報提供または
福祉制度相談窓⼝への案内が必要となる。難病医療費助成制度の対象疾患は年々増加するなど
制度は変化し、⼩児慢性特定疾病医療費助成と難病医療費助成、育成医療は疾患名、治療内容、
年齢、居住地域、所得により利⽤の可否及び⾃⼰負担が異なる。その為本⼈には、20 才以降の
医療費の公費負担の有無、⼿続き⽅法の理解、福祉制度の情報収集を促す。
 ⽣命保険の⼊りにくさは以前から指摘されている。近年経済状況の変化により、中等症の⼼
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疾患でも加⼊できた、2 年以上⼊院治療を勧められていなければ加⼊できる保険がある、とい
う話を聞く。⽣命保険料は疾患の有無に関わらず⾼くなっているが、有病の保険料は更に⾼く、
⽣命保険や保証協会等の利⽤がローンを組む際の条件になることもあり、就業と併せ経済的な
問題である。
 少⼦化に伴う就労⼈⼝の確保及び共⽣社会の形成等により障害者雇⽤は推進されており、地
域での就労相談窓⼝や情報は増加している。しかし、必要とする本⼈や家族が情報を⾃ら得に
くい状況や、不適切な対応や地域性から就労困難が続く場合もある。

４．⼼理・社会的問題への対応
 これらへの対応は、予防と⽣じた際の対応であるが、成⼈期移⾏に伴い、病気を受け⼊れ本
⼈なりの⾃⽴を⽬標とし、治療や症状、ライフイベント等により困難が⽣じた時に様々な資源
を利⽤しながら乗り越えていけるよう、発達段階に応じた多職種による下記のような関わりが
望まれる。
１）信頼される診療体制と患者 - 医療者の関係
２）病態・治療・予後の⾒通しの把握
３）利⽤可能な資源の情報提供
４）療養⾏動に関わる多職種の相談体制
５）臨床⼼理⼠・精神科医との協働

⽂献
1)  ⾼橋清⼦：先天性⼼疾患をもつ思春期の⼦どもの ‟ 病気である⾃分” に対する思い . ⼤阪⼤学

看護学雑誌 , 8, 12-19, 2002.
2)  松尾ひとみ , 中野彩美 , 来⽣奈⺒⼦ , 他：⼩児期特有の疾患をもちながら⽣活してきた患者が ,

⼩児期から成⼈期へ移⾏する過程の体験 . 兵庫県⽴看護⼤学紀要 , 11, 85-99, 2004.
3) 榎本淳⼦：成⼈先天性⼼疾患の⼼理的特徴と対応 , 呼吸と循環 , 61(3),209-215,2013.
4)  Enomoto J, Nakazawa J, Mizuno Y. et al：Psychosocial factors influencing mental health in 

adults with congenital heart disease. Circulation Journal, 77, 749-755, 2013.
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４−１．ACHD の不整脈薬物・アブレーション治療   
  籏 義仁（昭和⼤学 ⼩児循環器・成⼈先天性⼼疾患センター）

ACHD における不整脈の特徴
 ACHD に合併する不整脈は先天的な刺激伝導系の異常、圧負荷・容量負荷を⽰す⾎⾏動態、
低酸素などによる⼼筋障害、⼿術に伴う刺激伝導系や作業⼼筋の障害、加齢等が関与して発⽣
する。また、無症候な不整脈から突然死に⾄る重篤な不整脈まで存在する。⼼疾患がない場合
には⾎⾏動態に影響がない不整脈でも、ACHD に伴う不整脈の場合、⾎⾏動態が破綻すること
もある。術後不整脈を予防する⼿術術式、周術期管理や⼼筋保護法技術の改良、複雑な先天性
⼼疾患の⻑期予後の改善などによって先天性⼼疾患術後の不整脈も変化してきている。

上室頻拍
I）⼼房粗動
1）機序と頻拍回路
 ⼼房粗動（Atrial Flutter: AFL）の機序は⼼房内で⼀定の頻拍回路を持つマクロリエントリ性
頻拍であり、⼼房内回帰性頻拍（Intra-atrial reentrant tachycardia: IART）の⼀つである。⼼電図
の II、III、aVF 誘導で陰性の鋸⻭状波を呈し、⼼房レートが 240 〜 340/ 分のものは通常型⼼房
粗動と分類される。これは⼼房興奮が三尖弁周囲を反時計周りに旋回するものである。ACHD
患者では⼼房切開線や脱⾎管挿⼊部の瘢痕組織、パッチや⼈⼯⾎管、その他の解剖学的障壁で
形成された旋回路周囲のマクロリエントリ性頻拍である⾮通常型⼼房粗動を呈することがある。
特に切開線周囲を旋回するものは Incisional atrial reentrant tachycardia と呼ばれることもある。
通常型⼼房粗動と，⾮通常型⼼房粗動を同時に合併することもあり、⼼電図のみでの頻拍回路
の推測は困難なことがある。⼼房切開された患者で⼼房粗動発症のリスクは⾼くなるが，術後
に⼼房への容量負荷および圧負荷の残存するような Fallot 四徴症などでは特に発症頻度が⾼い。
⼼房を⼤きく切開する⼼房スイッチ術（Mustard ⼿術、Senning ⼿術）や⼼房肺動脈吻合（APC）
Fontan ⼿術では、洞不全症候群に加えマクロリエントリ性回路を形成しやすいため⼼房粗動を
発症しやすい。⼼機能低下症例では、⼼房粗動によって循環動態が破綻することがある。また、
⼼房内⾎栓のリスクがあることから注意が必要である。

2）治療
 ⼼房粗動は⼼房細動を合併することが多く、抗凝固療法を⾏うことが推奨されている。⼼房
粗動は回路が安定しているため、その停⽌のためには抗不整脈薬単独では困難なことが多く、
電気的なカルジオバージョンや⼼房オーバードライブペーシングを要することも多い。洞調律
を維持するためのリズムコントロールには様々な抗不整脈薬が使⽤されるが、症例ごとに期待
される効果や副作⽤のリスクも異なるため、CHD の複雑さや重症度、⼼機能低下の有無などを
考慮して薬剤を選択する必要がある。中等度以上の⼼機能低下症例では第⼀選択としてアミオ
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ダロンが推奨される。アミオダロンには肺毒性，肝毒性，甲状腺機能異常などの重篤な⼼外副
作⽤があるため、モニタリングが必要となる。
 マクロリエントリ性頻拍ではその頻拍回路の⼀部の伝導を途絶させれば根治可能であるため、
⼼房粗動に対してもカテーテルアブレーションが治療戦略の中⼼となる。通常型⼼房粗動では
三尖弁−下⼤静脈間の線状焼灼するのが⼀般的である。⼼房切開線や脱⾎管挿⼊部の瘢痕組織、
パッチや⼈⼯⾎管、その他の解剖学的障壁で形成された頻拍回路を有する⾮通常型⼼房粗動の
場合、頻拍回路の⼀部を遮断するような線状焼灼や、伝導遅延部位（slow conduction zone）へ
の焼灼が有効である。持続する頻拍が誘発できない場合や複数回路がある症例では、３D マッ
ピングシステムの voltage map で描出できる低電位領域 (low voltage area) 内の 2 つの瘢痕組織
(scar region) 間で形成される channel を同定し，同部位を焼灼することも有効である。ACHD 術
後⼼房頻拍のカテーテルアブレーションには 3D マッピングシステムを併⽤することが推奨さ
れ、同システムをするアブレーションの成功率は⾶躍的に⾼くなっている。

II）⼼房細動
1）背景と機序
 ⽇循疫学調査（2006 年）は 63 万⼈を対象とした調査であるが、40 歳代の⼀般男性の 0.2％、
⼥性の 0.04％に⼼房細動を有していると報告されている。その有病率は、50 歳代男性 0.8％ / ⼥
性 0.1％、60 歳代 1.9％ /0.4％、70 歳代 3.4％ /1.1％、80 歳以上 4.4％ /2.2％と年齢とともに⾼く
なることも⽰された。同様に欧⽶やアジアからのデータでも⼼房細動の有病率は⾼齢になるほど
⾼くなることが報告されている。⼀⽅、海外の報告では ACHD 患者における⼼房細動の有病率
は全体で 3.7 〜 15％と報告されていて、CHD のない患者と同様に加齢とともに⼼房細動の頻度
は上がる。Fallot 四徴症術後症例の検討では，⼼機能低下症例で⼼房細動の合併が多く、55 歳以
上では⼼房細動の有病率は 30％以上であった。CHD のない患者での⼼房細動の危険因⼦は、糖
尿病、⾼⾎圧、虚⾎性⼼疾患、弁膜症、⼼不全、年齢、飲酒などである。肺静脈（PV）や non-
PV（上⼤静脈、分界陵、⼼房中隔、両側⼼⽿など）からの電気的異常興奮（focal triggers）が⼼
房内の多数の micro-reentry を起こし、これが⼼房細動になると考えられている。また、発症初
期には⼼房細動は単⼀または数個の focal trigger から起こるが、⼼房細動の持続が⼼房筋の電気
的 / 構造的な remodeling を引き起こし、さらに多数の focal triggers からの興奮を惹起し、⼼房
細動の薬剤抵抗性や慢性化につながると考えられている。CHD 患者での⼼房細動の危険因⼦は、
僧帽弁疾患、⼤動脈弁狭窄、⼼房中隔⽋損、単⼼室、Fontan（APC）、年齢などと報告されている。
ACHD 患者における⼼房細動も⼼内⾎栓症や⼼機能低下を増悪させること等が問題となる。

2）治療
 ⼼房細動を原因とする⼼原性塞栓症予防のための抗凝固療法は⾮常に重要である。単純な
CHD で 24 時間以上続く⼼房細動 / ⼼房粗動で⾎⾏動態が安定している場合であっても、カル
ジオバージョン前に少なくとも 3 週間の抗凝固療法の継続することが推奨されている。また、
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複雑な CHD に合併する繰り返す⼼房細動 / ⼼房粗動では⼼原性塞栓症予防のために抗凝固療法
を⻑期に継続することも推奨されている（2014 PACE/HRS ステイトメント）。CHD のない⼼房
細動患者にはワルファリンが抗凝固治療の中⼼として使⽤されてきたが，近年は直接経⼝抗凝
固薬（DOAC）が主に使⽤されるようになった。近年， ACHD 患者への DOAC 導⼊の報告も増
え来ているが、ACHD 患者に対する DOAC 使⽤のエビデンスはまだ不⾜している。注意すべき
ことは、機械弁置換後の症例への DOAC 使⽤は禁忌である。
 CHD のない患者の⼼房細動治療としてカテーテルアブレーション（肺静脈隔離術等）が盛ん
に⾏われ、⾼い成功率が⽰されるようになってきている。CHD 患者に合併した⼼房細動に対す
るカテーテルアブレーションには、PV へのアプローチ⽅法や non-PV triggers に対する治療追加
の必要性等、様々な解決すべき問題点もある。

⼼室頻拍
1）背景と機序
 ⼼室期外収縮（VPC）は ACHD 患者に合併することもあるが，必ずしも予後予測因⼦とはな
らない。⼀⽅、⾮持続性⼼室頻拍（Non-sustained VT）の重症度は CHD の分類や受けた⼿術術
式などに従う。Fallot 四徴症術後には突然死との関連があると報告されている。ACHD 患者に持
続性⼼室頻拍（sustained VT；VT）が発症する頻度は 0.1 〜 0.2％ / 年と報告されている。Fallot
四徴症術後の VT は、右室切開線、流出路⼼筋切除 / パッチ閉鎖部、⼼室中隔⽋損パッチ閉鎖部
などの障害⼼筋領域の channel が頻拍回路の⼀部となるマクロリエントリ性頻拍である。

2）治療
 ACHD 患者の VT の再発予防⽬的にアミオダロンやソタロールなどが⽤いられことがあるが、
⾎⾏動態の破綻した⼼室頻拍を有する ACHD 患者の突然死 2 次予防⽬的には植込み型除細動器

（ICD）が必要となる。ICD 植込み後患者への抗不整脈薬投与は ICD の作動頻度軽減の⽬的で⾏
われることが多い。
 ⾎⾏動態の安定したマクロリエントリ性 VT で頻拍回路が同定できる場合，カテーテルアブレ
ーションは有効である。Fallot四徴症のVTアブレーションの急性期成功率は90％と⾼い。しかし、
再発率も 20％と⾼いとする報告もある。ターゲットとなった VT の頻拍回路が単純に再発した
可能性のほかに、複数の VT が存在していた可能性、アブレーション⼿技中にすべての VT が同
定できなかった可能性、持続する容量負荷や圧負荷が新たな VT の基質を形成した可能性なども
考えられている。

まとめ
 不整脈の機序を予測して治療にあたることが重要である。また、不整脈専⾨医や⼼臓外科専
⾨医と連携して、多⾓的に治療を進めることも必要である。
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４−２．ACHD のデバイス治療（PM、ICD、CRT）
  ⽴野 滋（千葉県循環器病センター 成⼈先天性⼼疾患治療部）

Fallot
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Periprocedural complications during first pacemaker implantation.

Complication Total
(n = 274)

Simple/
moderate
CHD
(n = 175)

Complex
CHD
(n = 99)

p-value General
populationa

Total number of
patients

29 (10.6) 14 (8.0) 15 (15.2) 0.07 5.2%

Early lead failure 11 (4.0) 5 (2.9) 6 (6.1) 0.21 2.3%
Bleeding 7 (2.6) 3 (1.7) 4 (4.0) 0.26 0.8%
Pneumothorax 4 (1.5) 2 (1.1) 2 (2.0) 0.62 0.5%
Pocket infection 4 (1.5) 2 (1.1) 2 (2.0) 0.62 0.1%
Ventricular
arrhythmias

2 (0.7) – 2 (2.0) 0.13 0.1%

Other 2 (0.7) 2 (1.1) – 0.54 0.8%

Late pacemaker-related complications.

Variable Total population
(n = 274)

Duration of follow-up (years), median [IQR] 12 [6–19]
Total number of patients 95 (34.6)

Late lead failure 68 (24.8)
Pacemaker dysfunction/early battery depletion 14 (5.1)
Pacemaker migration 13 (4.7)
Erosion 13 (4.7)
Pocket infection 12 (4.4)
Pacing system-related endocarditis 7 (2.5)
Other 9 (3.3)
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Figure 2 Depicts a Kaplan-Meier curve of lead survival. Starting with 158 pacemaker leads, every step down of the curve marks a case of
primary lead dysfunction or lead abandonment.
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Comparison of echocardiographic characteristics and NYHA class between the groups at baseline, and between Study 1 and Study 2 in the CRT Group.

CRT Group n = 7

Study 1 Study 2 P-value for difference
between studies

Number % Number %

Systemic RVFAC category Normal 0 0.0 2 28.6 0.038⁎

Mild impairment 3 42.9 4 57.1
Moderate impairment 2 28.6 1 14.3
Severe impairment 2 28.6 0 0.0

Systemic RVEDA category Normal 2 28.6 2 28.6 1.00
Mild dilatation 1 14.3 1 14.3
Moderate dilatation 2 28.6 2 28.6
Severe dilatation 2 28.6 2 28.6

Pulmonary LVEF category Normal 5 71.4 5 71.4 1.00
Mild impairment 2 28.6 2 28.6

Pulmonary LVEDV category Normal 7 100 7 100 1.00
Systemic AV valve regurgitation category None 3 42.9 3 42.9 0.689

Mild 2 28.6 3 42.9
Moderate 1 14.3 0 0.0
Severe 1 14.3 1 14.3

Pulmonary AV valve regurgitation category None 4 57.1 2 28.6 0.407
Mild 2 28.6 4 57.1
Moderate 1 14.3 0 0.0
Severe 0 0.0 1 14.3

NYHA class Class 1 0 0.0 1 14.3 0.030⁎

Class 2 2 28.6 4 57.1
Class 3 5 71.4 2 28.6
Class 4 0 0.0 0 0.0

LVEDV: left ventricular end-diastolic volume, LVEF: left ventricular ejection fraction, NYHA: New York Heart Association, RVEDA: right ventricular end-diastolic volume, RVFAC: right
ventricular fractional area change.
⁎ P b 0.05.
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Table 2.  S-ICD Characteristics

Characteristic N=21

ICD indication

Primary prevention 14 (67)

   NSVT 7

   Inducible VT 8

   Syncope 9

  Depressed systemic ventricular EF 8

  Prolonged QRS duration 2

   Other 3

Secondary prevention 7 (33)

  Aborted cardiac arrest 3

   Sustained VT 4

General anesthesia 12

Conscious sedation 9

VT/VF induced at implant 17 (81)

Defibrillation successful 17 (81)

Implant conditional zone, ms 200 (190 - 210)

Implant shock zone, ms 225 (220 -238)

Hospital length of stay, days 1.5 (1 - 6)

Postimplant programmed vector 

Primary 9 (43)

Secondary 7 (33)

Alternate 5 (24)

Numbers in parentheses represent percent (%) or interquartile range (IQR). 
EF indicates ejection fraction; ICD, implantable cardioverter–defibrillator; 
NSVT, nonsustained ventricular tachycardia; S-ICD, subcutaneous implantable 
cardioverter defibrillator; VF, ventricular fibrillation; and VT, ventricular 
tachycardia.



― 64 ―

４−３．ASD・PFO のカテーテル治療
福井 重⽂、建部 俊介、紺野 亮、照井 洋輔、佐藤 遥、鈴⽊ 秀明、⽮尾板 信裕

⼭本 沙織、後岡 広太郎、佐藤 公雄、杉村 宏⼀郎、下川 宏明 
（東北⼤学 循環器内科）

 ⼼房中隔⽋損症 (ASD) 閉鎖に関しては、外科的閉鎖術が数⼗年という⻑い歴史があるわけだ
が、2006 年アンプラッツァー閉鎖栓 ® が⽇本に登場して以降 ASD に対するカテーテル治療数は
年々増加してきている。現在 JPIC 及び CVIT 認定施設を合わせて年間 1200 例以上が⽇本でカ
テーテル治療されている。実際に、外科⼿術との⽐較でも遠隔期の死亡率に差はなく、むしろ
周術期の合併症の頻度や侵襲性、⼊院⽇数の短縮などはカテーテルの⽅が良いとされる。また、
カテーテル治療出来る範囲も 2016 年にフィギュラ・フレックス II 閉鎖栓 ® という新しいデバイ
スが登場して以降、拡⼤してきている。従来、⼼房中隔の上の⽅、つまり⼤動脈側の rim（辺縁）
が少ない場合（いわゆる bald aorta）、カテーテル治療による合併症（valsalva 側の⼼穿孔）のリ
スクを考慮し、外科⼿術になる事があったが、フィギュラ・フレックス II 閉鎖栓 ® の構造的特
徴からその課題はほぼ克服されつつある状況である。
 本セッションでは、ASD カテーテル治療の概要や、適応、注意点、イメージングモダリティ（⼼
腔内エコー含む）、東北⼤学（2019 年度から施設認定取得）での治療症例について⾔及し、また
最近のトピックスとして、卵円孔開存症 (PFO) 専⽤の閉鎖⽤のデバイスが、奇異性脳塞栓症の
⼆次予防として⽇本でもまもなく導⼊が期待される段階となっているが、その適応や注意点に
ついても議論したい。
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６−１．ACHD の⼼不全
  村上 智明 （札幌徳州会病院 ⼩児科）

 ⼩児期における先天性⼼疾患の治療成績の向上は、成⼈先天性⼼疾患患者⼈⼝の増加という
結果をもたらした。先天性⼼疾患は必ずしも “治る” 疾患ではなく、ある意味で問題点を成⼈期
に先送りしていると⾔える。その問題点のひとつが⼼不全という形で出現し、30 歳で 4 分の 1
程度の患者が⼼不全を呈しているという報告もある。成⼈先天性⼼疾患における⼼不全はさま
ざまな点で他の⼼不全とは異なり、また治療に関して根拠となるデータは多くない。本稿では
成⼈先天性⼼疾患における⼼不全の特徴を概説し、移植医療の位置づけを考えたい。
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６−２．重症⼼不全を合併した ACHD の⼼臓移植・補助循環
  齋⽊ 佳克（東北⼤学 ⼼臓⾎管外科）

 本邦における⼼臓移植医療は着実に普及しており、過去三年間における⼼臓移植実施数は年
平均 55 例前後であった。2019 年はさらに臓器提供者数の増加が⾒られ、10 ⽉現時点で 70 例に
到達することが⾒込まれている。移植対象疾患としては、拡張型⼼筋症が最も多くの割合を占
めており、その傾向は以前と同様であるが、虚⾎性⼼筋症が徐々に増加しつつあることに加え、
先天性⼼疾患を原疾患とした重症⼼不全患者も⼼臓移植の対象として挙がるようになっている。
 国際⼼臓肺移植学会の年次統計によると、2010 年から 2018 年 6 ⽉までの 8 年半の期間に、⼼
臓移植を受けた成⼈ 36,883 症例のうち、ACHD の割合は 3.1% の 1,106 名で年平均 130 名が同疾
患に対して⼼臓移植を受けていることになる。この⽐率はそれ以前の期間における ACHD に対
する⼼臓移植数よりも増加している。原疾患別に⾒た⼼臓移植後の⽣存率は、再⼼臓移植の成
績に次いで ACHD の成績が低く、1 年⽣存率で約 76% となっている。しかしながら、移植後 10
年⽣存率を⾒た場合には、ACHD 症例の⽣存率が他の疾患群よりも良好であり、10 年で 65% と
なっている。患者年齢が⽐較的若い層が多いということが⼤きな要因であることは推察される。
 本邦での⼼臓移植待機患者 777 名中、先天性⼼疾患を原疾患としている症例は 26 名、3.3% で
あり、⼩児先天性⼼疾患症例を除いた ACHD の割合は、ほぼ世界平均と同様と思われる。東北
⼤学において植込型補助⼈⼯⼼臓（LVAD）を装着した 64 名の患者のうち、ACHD 症例は 2 名
で、やはり 3.1% である。その具体的な疾患と患者プロファイルとしては、完全⼤⾎管転位症に
対する Mustard ⼿術（2 歳時）後の体⼼室不全をきたした 40 歳代の男性と、修正⼤⾎管転位症、
VSD、PS で体⼼室不全をきたした 20 歳代の⼥性である。これら ACHD を有する患者が LVAD
を装着されるに⾄る前の期間は、他の原疾患を有する患者よりも⻑期にわたっており、その間、
経過を観察されていたことになる。そのような患者が⼼臓移植適応と判定されるに⾄る経過に
ついて、ACHD に携わる医療従事者間で共有することが重要なことであると思われる。発表では、
これらの具体的な症例提⽰と LVAD 選択の際に勘案すべき点について⾔及したい。
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６−３．ACHD の肺⾼⾎圧（内科的治療）
  相⾺ 桂（東京⼤学医学部附属病院 循環器内科）
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６−４．ACHD の重症肺⾼⾎圧、Eisenmenger 症候群の肺移植
  岡⽥ 克典（東北⼤学 呼吸器外科）

ACHDの重症肺高血圧、
Eisenmenger症候群の肺移植

東北大学加齢医学研究所
呼吸器外科学分野

岡田克典

2

ACHDの重症肺高血圧、
Eisenmenger症候群の肺移植

• 世界と国内の肺移植の現状

• 肺高血圧症（PH）に対する肺移植

• 東北大学の経験

3

世界と国内の肺移植の現状

4

Adult and Pediatric Lung Transplants
Number of Transplants by Year and Procedure Type
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5

Adult Lung Transplants
Diagnoses (Transplants: January 1995 – June 2017)

2018
JHLT. 2018 Oct; 37(10): 1155-1206

Diagnosis SLT (N=19,112) BLT (N=39,813) TOTAL (N=58,925)

COPD 7,525 (39.4%) 10,505 (26.4%) 18,030 (30.6%)
IIP 7,100 (37.1%) 8,064 (20.3%) 15,164 (25.7%)
CF 225 (1.2%) 8,871 (22.3%) 9,096 (15.4%)
ILD-not IIP 1,067 (5.6%) 2,209 (5.5%) 3,276 (5.6%)
A1ATD 806 (4.2%) 2,056 (5.2%) 2,862 (4.9%)
Retransplant 966 (5.1%) 1,410 (3.5%) 2,376 (4.0%)
IPAH 93 (0.5%) 1,609 (4.0%) 1,702 (2.9%)
Non CF-bronchiectasis 73 (0.4%) 1,526 (3.8%) 1,599 (2.7%)
Sarcoidosis 328 (1.7%) 1,126 (2.8%) 1,454 (2.5%)
PH-not IPAH 136 (0.7%) 767 (1.9%) 903 (1.5%)
LAM/tuberous sclerosis 155 (0.8%) 400 (1.0%) 555 (0.9%)
OB 76 (0.4%) 431 (1.1%) 507 (0.9%)
CTD 154 (0.8%) 349 (0.9%) 503 (0.9%)
Cancer 7 (0.0%) 30 (0.1%) 37 (0.1%)
Other 401 (2.1%) 460 (1.2%) 861 (1.5%)

IPAH
, ( )

1,702 (2.9%)
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Bilateral/Double Lung (N=37,460)

Single Lung (N=19,836)

Adult Lung Transplants
Kaplan-Meier Survival by Procedure Type for Primary

Transplant Recipients

Median survival (years):
Double Lung = 7.6; Conditional = 10.0  
Single Lung = 4.7; Conditional = 6.5

p<0.0001

(Transplants: January 1990 – June 2016)
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肺移植実施数年次推移

2010年7月改正臓器移植法施行
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9

日本での脳死肺移植施設

京都大学

岡山大学

大阪大学

東北大学

1998年4月より

独協医科大学福岡大学

長崎大学
千葉大学

2005年7月より
1998年

東京大学

2014年4月より

10

日本の肺移植適応疾患（n=671）
Eisenmenger症候群：12例

日本の術式別肺移植生存率（3術式）

11

12

肺高血圧症（PH）に対する肺移植
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13

肺細動脈壁肥厚及びplexiform lesion形成に特徴
づけられる特発性疾患

特発性肺動脈性肺高血圧症（IPAH）

Long axis

4 chamber

1313

r

14

肺高血圧症に対する肺移植

• 最も大変な肺移植

• 心臓のリモデリング

• CHDの合併、側副血行路の発達

• 国際登録における3ヶ月死亡：22％

15

東北大学の経験

16

東北大学における肺移植数年次推移

2018年12月末現在
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脳死片肺移植 ：59例
脳死両側肺移植：47例
生体肺移植 ：14例
計 ：120例
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東北大学における肺移植適応疾患（n=120）

2018年12月末現在

18

肺高血圧症に対する肺移植（27例）
（東北大学）

特発性肺動脈性肺高血圧症（IPAH）

アイゼンメンジャー症候群

PVOD/ PCH

膠原病に伴う肺動脈性肺高血圧症

: 19例

: 5例

: 2例

: 1例
2018年12月現在

ASD : 2例
VSD : 3例

ASD : 2例
完全大血管転位術後 : 1例

部分肺静脈還流異常症 : 1例

19

第1病日 第２病日
急激な肺高血圧と肺水腫

IPAHに対する両側肺移植（39歳・男性）

20

PH症例における心臓のリモデリング

Lung

RV LV

肺移植術前

ystemic
rculatio

Lung

肺移植術後

Systemic
Circulation

gggg
RV LV

心臓のリモデリングは
すぐに回復しない！
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循環動態の変化
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22

PH症例における肺移植後左心不全への対応

左室収縮不全

Inotropic support

右室過収縮

β-blocker

23

肺動脈性肺高血圧症に対する両側肺移植
39歳代・男性

CTR: 64%
NYHA IV

移植前

CTR: 40%
NYHA II

移植1ヶ月

24

肺高血圧症（+ASD）に対する肺移植（22歳・女性）

術前X線写真
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25

肺高血圧症（+ASD）に対する肺移植（22歳・女
性）

術前CT

26術前CTの3次元構築

血栓の付着に
よる壁肥厚

壁の石灰化

肺高血圧症（+ASD）に対する肺移植（22歳・女
性）

27

ドナー大動脈グラフトによるレシピエント肺動脈の形成

ドナー大動脈 肺動脈の形成

肺高血圧症（+ASD）に対する肺移植（22歳・女性）

28術後3DーCT

肺高血圧症（+ASD）に対する肺移植（22歳・女
性）
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29

ドナー大動脈グラフトによる肺動脈置換は有効

• 同術式を4例に適用し全例生存中
（9年、8年、5.5年、6ヶ月）

• 虚血時間の延長、止血困難が問題点

30

東北大学肺移植生存率（PH vs PH以外）

肺高血圧症（n=27）

肺高血圧症
90日生存率 ：81.5％
5年生存率 ：77.6％
10年生存率 ：69.8％

死因：
移植肺機能不全：5例
急性拒絶反応：1例
慢性拒絶反応：1例

肺高血圧症以外（n=93）

31

東北大学肺移植生存率

2018年12月現在

32

• 日本最初の肺移植から20年

• 肺移植は医療として確立
• 世界最初の長期生存の報告から35年

まとめ

• 肺高血圧症に対する肺移植
• 心臓のリモデリングのため急性期管理が難しい
• 修復可能な先天性心疾患を合併している
ケースは、肺移植＋心内修復の適応
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