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開会あいさつ （9:00-9:05） 赤木 禎治（日本成人先天性心疾患学会代表理事） 

 

●セッション 1 ACHD 心不全の新しい治療 （9:05-9:50）  

座長：稲井 慶（東京女子医科大学心臓病センター循環器小児・成人先天性心疾患科） 

1. ACHD 患者への Fantastic4 に関する最新の知見 

演者：杜 徳尚（岡山大学病院循環器内科） 

2. ACHD 患者への Fantastic 4 の具体的な使い方 

演者：坂本 一郎（九州大学病院循環器内科） 

3. ACHD 心不全に対する最新の外科治療 

演者：平田 康隆（東京大学医学部附属病院心臓外科） 

 

●セッション 2 ACHD 患者の不整脈 （9:55-10:40）  

座長：立野 滋（千葉市立海浜病院小児科） 

1. ACHD 患者の心電図所見 日常診療のチェックポイント 

演者：立野 滋（千葉市立海浜病院小児科） 

2. ACHD 患者の抗血栓療法 

演者：福田 旭伸（神戸大学病院循環器内科） 

3. ACHD 患者のデバイス治療 

演者：宮﨑 文（聖隷浜松病院小児循環器科・成人先天性心疾患科） 

 

●セッション 3 Fontan 手術後の諸問題 （10:45-11:30） 

 座長：大内 秀雄（国立循環器病研究センター小児科） 

1. Fontan 手術後の外科的再介入 

演者：小谷 恭弘（岡山大学病院心臓血管外科） 

2. Fontan 手術後の肝障害への対応 

演者：田中 正剛（九州大学） 

3. Fontan 手術後の腎障害への対応 

演者：西村 智美（東京女子医科大学循環器小児科） 

 

 

 

 

 

 



●共催セッション 1 ヤンセンファーマ株式会社 （11:40-12:25）  

座長：平田 健一（神戸大学） 

 

1. 『肺動脈性肺高血圧症診療の最前線』～多剤併用療法から遺伝子研究まで～ 

演者：平出 貴裕（慶應義塾大学医学部 循環器内科 特任助教） 

2. 『循環器内科医が診る先天性心疾患』～成人の複雑な先天性心疾患～ 

演者：小平 真幸（慶應義塾大学医学部 循環器内科 助教） 

 

●共催セッション 2 日本メドトロニック株式会社（12:30-13:15）  

座長：赤木 禎治（岡山大学病院 循環器内科 成人先天性心疾患センター） 

1. 経カテーテル肺動脈弁治療～新たな治療選択肢～ 

演者：小暮 智仁（東京女子医科大学） 

 

●セッション 4 ACHD の妊娠・出産 （13:25-14:10）  

座長：小川 正樹（東京女子医大八千代医療センター） 

1.ACHD 疾患と妊娠出産 

演者：桂木 真司 （宮崎大学病院産婦人科） 

2. 月経異常の管理と実際 

演者：島田 衣里子（東京女子医科大学心臓病センター循環器小児・成人先天性心疾患科） 

3. 妊娠・出産管理におけるピットフォール 

演者：神谷 千津子（国立循環器病研究センター産婦人科部） 

 

●セッション 5 症例検討 （14:15-15:15）  

座長：笠原 真悟（岡山大学病院心臓血管外科） 

1. 症例 1 

演者：小板橋 俊美（北里大学循環器内科） 

2. 症例 2 

演者：赤澤 祐介（愛媛大学病院循環器内科） 

コメンテーター： 椎名 由美（聖路加国際病院循環器内科） 

山村 健一郎（福岡市立こども病院循環器集中治療科） 

椛沢 政司（千葉市立海浜病院心臓血管外科） 

  



●セッション 6 多領域専門職に必要な ACHD の基礎知識２ 大血管転位症 （15:20-16:05）  

座長：落合 亮太（横浜市立大学 医学部看護学科） 

座長：山﨑 啓子（純真学園大学） 

1. 完全大血管転位症の解剖と小児期治療の歴史 

演者：宗内 淳（JCHO 九州病院小児科） 

2. 大血管転位症に対する外科手術 

演者：小田 晋一郎（京都府立医科大学心臓血管外科） 

3. 完全大血管転位症術後遠隔期の問題点と管理 

演者：相馬 桂（東京大学医学部附属病院循環器内科） 

 

全国の看護師のみなさんへ 

落合亮太、山﨑啓子 

 

閉会挨拶 （16:10） 稲井 慶（日本成人先天性心疾患学会副代表理事） 

 

 

 



ＣＣＯＯ  ＩＩ  開開示示
発発表表者者名名：： 杜杜 徳徳尚尚

演演題題発発表表にに関関連連しし、、開開示示すすべべききCO I 関関係係ににああるる企企業業ななどどととししてて、、
①①顧顧問問：： ななしし

②②株株保保有有・・利利益益：： ななしし
③③特特許許使使用用料料：： ななしし
④④講講演演料料：： ななしし

⑤⑤原原稿稿料料：： ななしし
⑥⑥受受託託研研究究・・共共同同研研究究費費：： ななしし
⑦⑦奨奨学学寄寄付付金金：： ななしし

⑧⑧寄寄付付講講座座所所属属：： ななしし
⑨⑨贈贈答答品品ななどどのの報報酬酬：： ななしし

ACHD患患者者へへのの
Fantastic4にに関関すするる最最新新のの知知見見

杜杜 徳徳尚尚

岡岡山山大大学学病病院院 循循環環器器内内科科

成成人人先先天天性性心心疾疾患患セセンンタターー
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心心不不全全のの予予後後はは不不良良でで、、退退院院後後もも目目をを離離せせなないい

Circ Heart Fail. 2020;13:e006490. PMID: 32673500.

ACHDでではは心心不不全全がが最最大大のの死死因因

Circulation. 2015;132:2118-25.
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各各々々のの心心不不全全治治療療薬薬ののACHDにに対対すするる効効果果
（（RCTをを基基にに））

1. ACE-I

2. ARB

3. BB

4. MRA
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Ramiprilでで両両心心室室ののEFややRVササイイズズはは改改善善せせずず

Int J Cardiol. 2012;154:299-305.

修修復復術術後後ののTOFにに対対すするるACE-I
l成人のrTOF症例で、CMRで

PR-RF ≥ 25%の症例を対象

lRamipril 10 mgを投与（RCT）

Int J Cardiol. 2012;154:299-305.
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体体心心室室右右室室（（systemic RV））にに対対すするるACE-I

lMustard/Senning術後の
TGA 17例を対象

lRamiprilを最大10mgまで
投与（RCT）

Int J Cardiol. 2008;129:187-92.

本本研研究究のの考考察察

lもともとのRVEFが平均60％と悪くなかった？

lもともとのRVサイズが大きすぎた？

lPVRを考えるべき症例が含まれていた？
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各各々々のの心心不不全全治治療療薬薬ののACHDにに対対すするる効効果果
（（RCTをを基基にに））

1. ACE-I

2. ARB

3. BB

4. MRA

Ramiprilででsystemic RVののEFやや容容積積はは改改善善せせずず

Int J Cardiol. 2008;129:187-92.
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Losartanでで両両心心室室ののEFややササイイズズはは改改善善せせずず

Circulation. 2018;137:1463–1471.

修修復復術術後後ののTOFにに対対すするるARB

l成人のrTOFで、
RVEF < 50%で、
弁膜症のない症例

lLosartanを最大
150mgまで投与
（RCT）

Circulation. 2018;137:1463–1471.
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Systemic RVにに対対すするるARB
lccTGAもしくは
Mustard/Senning術後の
TGA 88例を対象

lValsaltanを最大320mgま
で投与（RCT）

Circulation. 2013;127:322-30.

本本研研究究のの考考察察

l多くの症例でRVEF 40〜50％と悪くなかった？

lModerate以上のPR症例が含まれていた可能性
（severe PRは登録されていない）

lRV-EFは短期間であまり悪くならない？
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Valsartanででsystemic RVのの予予後後もも改改善善せせずず

Circulation. 2013;127:322-30.

Valsartanででsystemic RVEFはは改改善善せせずず

Circulation. 2013;127:322-30.
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修修復復術術後後ののTOFにに対対すするるBB
l成人のrTOFで、軽度
心不全症状ある33例
を対象

lBisoprololを最大
10mgまで投与（RCT）

Cardiol Young. 2007;17:372-9.

各各々々のの心心不不全全治治療療薬薬ののACHDにに対対すするる効効果果
（（RCTをを基基にに））

1. ACE-I

2. ARB

3. BB

4. MRA
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各各々々のの心心不不全全治治療療薬薬ののACHDにに対対すするる効効果果
（（RCTをを基基にに））

1. ACE-I

2. ARB

3. BB

4. MRA

Bisoprololでで両両心心室室EFややBNPのの改改善善ななしし

Cardiol Young. 2007;17:372-9.
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Eplerenoneでで両両心心室室ササイイズズややEFのの改改善善ななしし

Int J Cardiol. 2013;168:5167-73.

Eplerenoneののsystemic RVにに対対すするる効効果果
lMustard/Senning術後
のTGA 26例を対象

lEplerenoneを最大
50mgまで投与（RCT）

Int J Cardiol. 2013;168:5167-73.
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Systemic RVででのの心心不不全全薬薬物物治治療療

ACEi ARB BB
RVEF、運動耐容能や心係数の改
善を認めず

Am J Cardiol. 2001
Int J Cardiol. 2008

運動耐容能やNT-pro BNPの改善を認
めず
（N = 25）

Circulation. 2005
EFの改善を認めた
（N = 7）

Am J Cardiol. 2001

RVEFや運動持続時間の改善を認めた
（N = 8）

Int J Cardiol. 2007
NYHAの改善を認めるも、RVEFの改善を認めず
（N = 60）

Am J Cardiol. 2007

ccTGA TGA after atrial switch

フファァロローー四四徴徴症症（（systemic LV））
ででのの心心不不全全薬薬物物治治療療

ACEi ARB BB
RVサイズ、BNP、NYHAの改善を
認めず（N = 64）

Int J Cardiol. 2012

RVEF、LVEF、peak VO2、BNPに改善
を認めず（N = 95）

Circulation. 2018

RVEF、LVEF、peak VO2、BNPに改善を認めず
（N = 33）

Cardiol Young. 2007
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現現在在のの心心不不全全治治療療のの4本本柱柱
Fantastic Four

Eur Heart J. 2021;42:681-683.

ままととめめ（（1））

lそもそもRCTの数や症例数は極めて少ない

lただ、これまでのRCTでは、ACE-I、ARB、BB
、MRAの効果は、 systemic LV/RVのいずれ
のACHDでも限定的のよう
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ARNIははACHDのの症症状状ややBNPをを改改善善せせずず

Int J Cardiol. 2020;300:137-140.

ARNIののcomplex ACHDへへのの効効果果
lComplex ACHD 23例
•Systemic RV 12例
•Single ventricle 4例
•Systemic LV 7例

lSacubitril/valsartanが投与
されている症例を、後ろ向き
に検討

Int J Cardiol. 2020;300:137-140.
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ARNIののsystemic RVへへのの効効果果
lSystemic RVの18例を
登録

• sRV-EF ≤ 35%
•OMTがなされている

lSacubitril/valsartanを
最大97/103 mg（1日2
回）まで投与

Heart. 2021;107:1725-1730.

本本研研究究のの考考察察

l後向き研究である（投与されている症例を検討）

l症例数が少なく、様々なACHD症例が含まれ、さら
に心不全の状態も様々である
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本本研研究究のの考考察察

lSingle-armの非盲検デザインである

l症例数が少なく、NT-proBNPの低下のみであり、予
後改善は不明

ARNIははsystemic RVででBNP、、RV-FACをを改改善善

Heart. 2021;107:1725-1730.
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ままととめめ（（2））

l新しい心不全治療薬の効果はまだ不明

l心臓外の併存疾患に積極的に介入

l糖尿病、鉄欠乏性貧血、感染予防の抗生剤、などに
留意する

心心不不全全治治療療薬薬以以外外もも考考ええるる

l心不全と診断されたら、
併存疾患も治療

l糖尿病、貧血、甲状腺
疾患、等々

Heart. 2020;106:154-162.
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Thank you for your attention
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Fantastic Four
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ARNI, a beta-blocker, an MRA, and an SGLT2 inhibitor (Figure 1).
According to an elegant analysis by Vaduganathan et al. (2020) this
four-drug strategy in a 55-year-old HFrEF patient provides an add-
itional gain of 8.3 years free from cardiovascular death or first heart
failure hospital admission, and 6.3 additional years of survival com-
pared with the often used conventional combination of an ACE in-
hibitor and beta-blocker. Also, older patients derive substantial
benefit.9 The additive effect of SGLT2 inhibition on top of an already
optimized background triple neurohormonal blockade including an
ARNI is supported by a recent analysis fromDAPA-HF: the beneficial
effect of dapagliflozin was also consistent in patients on a beta-
blocker, MRA, and ARNI: the hazard ratio for the primary endpoint
was 0.70 as compared with 0.74 in patients without an ARNI.10

Physicians treating HFrEF patients are now in a comfortable situ-
ation. We do have four standard drugs to offer to our patients as de-
fault strategy with remarkable improvement of survival,
hospitalization rates, symptoms, and quality of life. In addition, we can
offer a bunch of additional drugs as well as a variety of interventional
and device therapies for personalized treatment of specific patient
populations with evidence-based benefits (Figure 1).

Where to go from here? An important question relates to the tim-
ing of drug initiation. While traditionally additional drugs were only
started in stable outpatients with HFrEF, the PIONEER-HF trial nicely
showed that sacubitril/valsartan started early after a decompensation
was associated with a significantly stronger reduction of N-terminal-
pro-brain natriuretic peptide (NT-proBNP) values and of the

exploratory composite endpoint of death, heart failure rehospitaliza-
tion, transplant listing, and ventricular assist device implantation al-
ready after 8 weeks.11 In the absence of newer European guidelines,
the Clinical Practice Update of the ESC Heart Failure Association
(HFA) stated that initiation of sacubitril/valsartan rather than an ACE
inhibitor may be considered for patients hospitalized with new-onset
heart failure or decompensated chronic heart failure to reduce the
short-term risk of adverse events and to simplify management.12

In a recent update from the Heart Failure Association on SGLT2
inhibitors in heart failure, dapagliflozin or empagliflozin are recom-
mended to reduce the risk of heart failure hospitalization and cardio-
vascular death in HFrEF patients already receiving guideline-directed
medical therapy, regardless of the presence of type 2 diabetes melli-
tus.13 Also in the SGLT2 inhibitor trials, the treatment effect emerged
quickly, with the curves diverging within the first month.4,5 Such early
effects have similarly been observed with the SGLT2 inhibitor sotagli-
flozin in the SOLOIST-WHF trial that randomized patients with type
2 diabetes after a recent hospitalization for worsening heart failure.14

Substantial benefit occurred early after randomization regarding the
primary endpoint of cardiovascular deaths, total hospitalizations, and
urgent visits for heart failure.
In summary, the totality of evidence now suggests that patients

with HFrEF should be treated early with a combination of the four
drugs: an ARNI, beta-blocker, MRA, and SGLT2 inhibitor in order to
benefit from substantial and sustained reductions of mortality, heart
failure hospitalizations, and symptoms.15,16 The important task is now

Refer for PVI
Digitalis (if high ventricular rate)

Hydralazine/
Nitrate

ACE-I/ARB
If SR >70 bpm

Refer for LVAD/HTX
Digitalis

Thiazide

Ivabradine

CRT

Drugs/
interven�ons
for HFrEF

SGLT2
Inhibitor

Beta-
blocker

Ferric Carboxymaltose

ARNI

Omecamtiv

Vericiguat

Loop diuretic

MRA

Anticoagulant

Mitral edge-to-edge repair

Figure 1 Drug, interventional, and device treatment for heart failure with reduced ejection fraction (HFrEF). ACE-I, angiotensin-converting en-
zyme inhibitor; Afib, atrial fibrillation; ARB, angiotensin receptor blocker; ARNI, angiotensin receptor/neprilysin inhibitor; CRT, cardiac resynchroni-
zation therapy; HTX, heart transplantation; LBBB, left bundle branch block; LVAD, left ventricular assist device; MR, mitral regurgitation; MRA,
mineralocorticoid receptor antagonist; PVI, pulmonary vein isolation; SGLT2, sodium–glucose co-transporter 2; SR, sinus rhythm; TSAT, transferrin
saturation.

682 Editorial

D
ow

nloaded from
 https://academ

ic.oup.com
/eurheartj/article/42/6/681/6099035 by Kyushu U

niv M
edical Library user on 14 June 2021

Eur Heart J. 2021;42:681-683.

ACHD患者への
Fantastic 4の具体的な使い方

2023年6月10日

九州大学病院 循環器内科

坂本一郎
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本日の話

•β遮断薬の使い方・注意点

• ARNIの使い方・注意点

•MRA・SGLT2阻害薬の使い方・注意点

ACHDにおけるHFrEFの頻度

ACHDではHFrEFは少ない。

patients with right-sided vs left-sided lesions sug-
gesting differences in disease pathophysi-
ology (Table 3).

PROGNOSTIC IMPLICATIONS OF LVSD. The 4,358
patients were followed for 7.6 years (2.4-11.5 years),
and during this period, 312 (7%) patients were hos-
pitalized for heart failure, 29 (0.7%) patients required
heart transplant, and 448 (10%) patients died, of
which 414 were cardiovascular deaths. Overall, 576
(13%) had at least 1 cardiovascular event during
follow-up. Supplemental Table 4 and Table 4 show
the risk factors associated with cardiovascular events.
There was a 5% increase in the risk of cardiovascular
events for every 5% decrease in baseline LVEF (HR:
0.95; 95% CI: 0.93-0.97 per unit change in LVEF).
Similar, LVEF was independently associated with
cardiovascular events in patients with right-sided
lesions (HR: 0.93; 95% CI: 0.90-0.96 per unit change
in LVEF) and left-sided lesions (HR: 0.95; 95% CI:
0.92-0.96 per unit change in LVEF).

Exploratory analysis showed that the addition of
LVGLS was associated in improvement in C-statistics
and integrated discrimination index across the

different strata of LVEF, suggesting improvement in
prognostic power (Supplemental Table 5).

EFFECT OF CARDIAC THERAPIES ON LV SYSTOLIC

FUNCTION. Effect of GDMT. Of the 554 patients
with LVSD, 311 (56%) patients had initiation or esca-
lation of GDMT after the baseline echocardiogram
(excluding patients who underwent cardiac surgery,
revascularization, or CRT after the baseline echocar-
diogram) (Figure 1). The clinical and imaging indexes
at baseline and 24 months after initiation of GDMT
are shown in Table 5. There was an increase in
LVEF þ6% (95% CI: 2%-10%) (Central Illustration). The
magnitude of response (DLVEF) was similar between
patients with moderate/severe LVSD vs mild LVSD at
baseline (þ8% [95% CI: 6%-10%] vs þ5% [95% CI: 1%-
9%]; P ¼ 0.1, respectively), and between patients with
right-sided vs left-sided lesions (þ6% [95% CI 3%-9%]
vs þ5% [95% CI: 2%-8%]; P ¼ 0.30, respectively).
Similarly, there was an improvement in LVGLS, N-
terminal pro–B-type natriuretic peptide (DNT-
proBNP) and New York Heart Association functional
class (Table 5). There was a correlation between
DLVEF and DNT-proBNP (r ¼ �0.46; P ¼ 0.008).

CENTRAL ILLUSTRATION Left Ventricular Systolic Dysfunction and the Role of Medical Therapy
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(A) Bar graph showing prevalence of left ventricular (LV) systolic dysfunction in patients with congenital heart disease (CHD). The prevalence of left ventricular systolic

dysfunction in all congenital heart disease patients included in the study was 12% (blue). The patients with right-sided CHD (red) had a higher prevalence of LV

systolic dysfunction compared with the patients with left-sided CHD (black). The P value represents comparison between right- and left-sided CHD. (B) Box-and-

whisker plots showing improvement in left ventricular ejection fraction (LVEF) expressed as mean change (with 95% CI) after therapy. Themiddle of the box signifies

the mean and the whiskers signify the 95% CI. There was a significant improvement in LVEF in patients who received guideline-directed medical therapy (blue) and

in patients who received cardiac resynchronization therapy (red). However, there was no significant improvement in LVEF in patients who underwent right heart

intervention (black). The P values signify temporal change in LVEF after therapy within each treatment group.

Egbe et al J A C C V O L . 7 9 , N O . 1 4 , 2 0 2 2

Left Ventricular Systolic Dysfunction in Congenital Heart Disease A P R I L 1 2 , 2 0 2 2 : 1 3 5 6 – 1 3 6 5

1360

J Am Coll Cardiol. 2022;79:1356-1365.
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症例①: 38歳, 女性

【主訴】安静時呼吸困難感

【診断】TGA, ASD

【手術歴】PA banding + modified BT shunt: 4歳
Mustard operation + PA debanding + modified BT 

shunt ligation: 5歳

PM implantation(DDD): 17歳

【合併症】糖尿病: HbA1c=6.3%

β遮断薬の使い方
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心電図: 除細動直後

心電図
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体重
(kg)

473.3 419.4 92.5

BNP

Bisoprolol 2.5mg

Enalapril 2.5mg

Spironolactone 25mg

Furosemide 40mg

Dapagliflozin 5mg

初期治療の臨床経過

心電図: 心房リード不全
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その後の臨床経過
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体重
(kg)

473.3 419.4 92.5

BNP

Bisoprolol 2.5mg
Enalapril 2.5mg

Spironolactone 25mg

Furosemide 40mg
Dapagliflozin 10mg

RA=29mmHg
PAP=76/39(54)mmHg
PCWP=29mmHg
C.I.=1.41L/min/m2

RA=12mmHg
PAP=40/17(27)mmHg
PCWP=13mmHg
C.I.=1.83L/min/m2

48.2

心臓カテーテル検査

AAoo 9922//6622((7722))  mmmmHHgg

RA 29 mmHg

aLV 78/25 mmHg

PA 78/39(54) mmHg

PCWP 29 mmHg

C.O. 2.31 L/min

C.I. 1.41 L/min/m2

Qp 2.58 L/min

Qs 2.31 L/min

Qp/Qs 1.12

SVR 18.6 W.U.

PVR 9.7 W.U.
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治療前後の腹部エコー・腹部CT

治療前後の胸部X線
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再手術(TVR+CRT upgrade)治療後の経過

Bisoprolol 2.5mg
Enalapril 2.5mg

Spironolactone 50mg

Furosemide 40mg
Dapagliflozin 10mg

Carvedilol 5mg
Entresto 200mg

BNP=473.3pg/mL BNP=48.2pg/mL BNP=50.3pg/mL

初診時 手術前 手術後

経食道心エコー
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ARNIの使い方

β遮断薬の使い方・注意点

•急性心不全あるいは慢性心不全急性増悪期には、β遮断
薬は心不全増悪の誘因になりうる。

•心不全の状態が改善した状態では、長期予後改善を目指
して、β遮断薬を少量から導入することで高容量まで増量
できる。
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心電図・胸部X線

BNP=181.2pg/mL Peak VO2=18.9mL/min/kg(63%)

症例②: 46歳, 男性

【主訴】なし

【診断】ccTGA, VSD, PS 

【手術歴】Closure of VSD using Dacron patch + 

PA valvotomy + Enlargement of supravalvular stenosis : 7ヶ月

【既往歴】手関節ガングリオン: 16歳

【生活歴】喫煙歴: 20本/日(20〜41歳), 飲酒歴: 機械飲酒

【家族歴】母: 慢性関節リウマチ, 心筋梗塞

【職業歴】建設会社勤務
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経食道心エコー

心臓MRI

aRVEDV=209.2mL, aRVESV=137.4mL, aRVEF=34.3%
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三尖弁置換術およびCRT-P植え込み術
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RAP=8mmHg, aLVP=64/9mmHg, PAP=54/11(21)mmHg, PCWP=14mmHg, 
Qp=4.0L/min, Qs=3.7L/min, PVR=1.9W.U.
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薬物療法強化の経緯

Bisoprolol 5mg

Enalapril
10mg

Spironolactone 25mg

Furosemide 10mg

Dapagliflozin 10mg

Entresto 100mg

Carvedilol 20mg

5mg
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Enalapril 7.5mg
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術後1年の心臓CTでの解剖学的右室機能評価

aRVEDV=185.5mL, aRVESV=124.5mL, aRVEF=32.9%
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MRA
SGLT2阻害薬

ARNIの使い方・注意点

• ACE阻害薬からの切り替えの際には36時間の休薬期間を
設ける。

•低血圧症例での導入は少量より投与する必要があるが、症
候性の低血圧・腎機能障害などに注意が必要である。
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まとめ

• Fantastic 4はHFrEFに対する慢性期の治療薬である。

•外科的治療が中心のACHD領域においても、術前・術後と
Fantastic 4の活用できる場は多くある。

•心不全薬物療法には容量を考慮する必要がある。

MRA・SGLT2阻害薬の使い方・注意点

1. MRA

•ループ利尿薬などで低カリウム血症がある際には使用しや
すいが、腎不全合併例では高カリウム血症に注意する。

•蛋白漏出性胃腸症に対してSpironolactone大量療法が有効
である。

2. SGLT2阻害薬

• Dapagliflozin, Empagliflozinとも容量設定は10mgのみである。
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日本成人先天性心疾患学会
ＣＯＩ 開示
筆頭発表者名： 平田康隆
共同演者：小野 稔

演演題題発発表表にに関関連連しし、、開開示示すすべべきき 関関係係ににああるる

企企業業ななどどははあありりまませせんん。。

心不全に対する最新の外科治療

平田康隆 小野 稔
東京大学医学部附属病院 心臓外科

成人先天性心疾患学会教育セミナー
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先天性心疾患に対する

二心室循環
二心室循環

後の修正大血管転位
心房スイッチ術後の完全大血管転位

単心室循環

解剖学的に、 が問題となることが多い

成人先天性心疾患における心不全

◼成人先天性心疾患の自然歴、術後歴における心不全のほとんど
は慢性心不全および慢性心不全の急性増悪という病態である．
しかしながら，先天性心疾患における心不全はかならずしも慢
性の心筋障害を基盤とするわけではない。
◼先天性心疾患は解剖学的に異なるさまざまな心疾患を基盤にし，
また小児期，成人期に行われたさまざまな治療介入による修飾
を受けており，二心室修復術後の病態から，体循環心室が右室
である病態， 術後など多様な病態を含んでいる．
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臓器移植法改正

先天性心疾患に対する心臓移植
二心室循環
二心室循環

後の修正大血管転位
心房スイッチ術後の完全大血管転位

単心室循環

は肺動脈形成、 は静脈（特に下大静脈）の吻合に工夫
を要する
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日本における先天性心疾患に対する心臓移植
例 例中）

年齢 原疾患 既往手術 待機期間

３年５ヶ月

１０ヶ月
４年８ヶ月

６年
１年３ヶ月

→ ５年

移植が行われた患者の待機期間。小児は一見待機期間が減少しているように見えるが、待機期間
中に亡くなった患児はカウントされず、また、移植数が減少しているため、実際にはこれ以上待機
している患者が多い
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日本における 患者に対する心臓移植の現状・今後

◼米国に比べて圧倒的に少ない心臓移植数（≒ドナー数）
人口比で
◼さらに、心臓移植の中で先天性心疾患が占める割合はさら
に少ない（米国 、日本
→本来なら１０倍以上の候補患者がいる可能性
◼待機期間は４－５年以上を考える必要がある。
→先天性心疾患に対しても長期的な 管理が必須
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植込み型補助人工心臓の２方式

–

軸流ポンプ ） 遠心ポンプ
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に対する

–

遠心ポンプと軸流ポンプの成績の比較
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に対する

–

–
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完全大血管転位症 術後
体心室右室心不全
３０代女性

心不全 インフルエンザ感染後、多臓
器不全→

に対する
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体外式VAD(NIPRO)→Jarvik2000

装着４ヶ月後
へコンバート

右室内筋束をできる限り切除

術前（ 装着中）
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へコンバート

の位置不良

体心室右室から挿入した が中隔方向に向いている
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へコンバート

脱血管が中隔から離れてい
る

へコンバート
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造影 移植 ヶ月前

に対する 術後のため機能的左房が機能的右房の右側に位置して
いる

による術前プランニング

脱血カニューラの想定装着部位

今であれば、最初の時点でこのような形で術前に最適な装着位置を決定
→それぞれの解剖学的変異に対応したプランを行う必要
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術後経過
◼ 抜管 による免疫抑制療法を開始

◼ 心筋生検 回目 一般病棟に転床

◼ 心筋生検 回目

◼ 心筋生検 回目

◼ 心筋生検 回目

術後は特に問題なく経過

術前抗 抗体陽性であったため
血中濃度は を目標
も最大で を内服

移植後約１年後の現在、拒絶を起
こすことなく順調に経過している

心臓移植手術

左房カフの左側は を切
除右側は心膜から充分に剥離

機能的左房を切開した図
青線が機能的右房
経由で一時的に から脱
血

左房カフが 軸よ
り左側となり で
の吻合が可能になった

心臓摘出後に
脱血管挿

入

左房カフが
軸よ

り右側に…

上行送血 脱血で 確立
遮断の後に機能的左房を切開
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フォンタン術後心不全
◼ 循環の長期予後については，術式の変遷があり困難で
あるが周術期を乗り越えた後の生命予後は術後 年でおおむ
ね を超える
◼心不全の有病率は術後 早期では ～ であるが，成人期に
は に至る

フォンタン術後補助循環
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フォンタン術後単心室に対する

◼
◆

◼
◆

フォンタン術後単心室に対する
◼患者 名
◼ 年齢 中央値 歳
◼
◆
◆
◆

◼
◆
◆
◆ Cedars A et al.  Systemic ventricular assist device support in 

Fontan patients: A report by ACTION. 
J. Heart and Lung Transpl., Vol 40, No 5, May 2021
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フォンタン（ 術後心不全
４０代歳男性
三尖弁閉鎖症

フォンタン術後 年
心不全、右房内血栓、肺動脈血栓

、腹水
挿入後

フォンタン手術後の補助人工心臓

• 最も多く使われてい
るのは 体外式
小児用）

• 体格の大きい小児や
成人では以前は
が使用されていたが、
現在は が主流と
なってきている

脱血を妨げないように乳頭筋の
位置をずらす
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良好な結果を得るためには・・
◼術前状態が悪化しすぎた（腹水、肝機能低下、肺動脈血栓）
→もっと早い時期に を考慮すべき

が過剰だった可能
性
→肝機能低下しているなか、人工心肺時間をもっと短くするた
め、 をおこなわずに のみを行うべ
きだったか・・・

フォンタン（ 術後心不全
手術

出血コントロールに難渋。
ビリルビン上昇、肝不全。
抜管はできたものの、脳出血
で死亡
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フォンタン術後心臓移植

◆
◆
◆フォンタン手術後で現在までに
例の報告がある。
◆肺血管抵抗が上昇している患者に
対しては良いオプションとなる可
能性がある。
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フォンタン循環不全 心臓移植に対する肝機
能の術前評価
◼

肝臓の線維化が主体で合成能は比較的保たれている
フォンタン以外の心臓移植では

：比較的良好
：予後不良

の適応はいまだ不明

フォンタン術後心臓移植

概ね ％程度の在院死亡率
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に対する心臓移植

フォンタン術後心臓移植における肺動脈形成

術後
だけではなく、
を少なくするこ

とが重要
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まとめ
◼日本においてはまだ依然ドナーの数は少なく、多くの患者が
非常に長い待機期間を余儀なくされている。その中で、

の患者に対する心臓移植はさらに少ないが、実際には
移植を必要とする患者は１０倍以上いると考えられる。
◼しかしながら、近年は に対する の成績は必ずしも
悪くはなく、移植の適応が考えられた場合は、適切なタイミ
ングで 治療を行うことが重要である。
◼ を伴う二心室循環、 循環などは術
前の解剖学的なプランニングが必須である。
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心電図異常

調律の異常 不整脈

徐脈： 洞結節機能不全 房室ブロック 徐脈性心房細動

期外収縮 心室性期外収縮 上室性期外収縮

頻脈： 上室頻拍 心房頻拍 心房粗動 心房細動

心室頻拍 心室細動

心電図波形の異常

心房負荷 心室負荷 心室筋障害（突然死）

ACHD患者の心電図所見 日常診療のチェックポイント

千葉市立海浜病院 小児科・成人先天性心疾患診療部

立野 滋
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徐脈性不整脈と心疾患

不整脈
原因

先天的な異常 術前の障害 術後の障害

洞結節機能不全
多脾症
（心房左側相同）

Ebstein病

Mustard術 Senning術
Fontan術
静脈洞型心房中隔欠損
部分肺静脈還流異常

房室ブロック

房室中隔欠損
修正大血管転位
多脾症
（心房左側相同）

心室中隔欠損 Fallot四徴
大動脈弁置換 三尖弁置換
左室流出路手術

徐脈性心房細動
心房中隔欠損 僧帽弁疾患
大動脈狭窄 単心室
Ebstein病

Fontan術

Talk overview

徐脈性不整脈を起こしやすい疾患や術式

心房頻拍・心房粗動・心房細動の心電図

心室頻拍・突然死のリスク因子
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多脾症候群（左側心房相同）

Wu MH.  Pacing Clin Electrophysiol. 2001

洞結節機能不全:8  
房室ブロック:2 

多脾症と徐脈性不整脈

小児･成育循環器学2018

心房左側相同

洞結節と房室結節の形成異常
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多脾症候群（左側心房相同）10歳女性

生後3ヶ月で心内修復術

Holter

心室性期外収縮頻発
非持続性心室頻拍

多脾症候群（左側心房相同）10歳女性 42/分

単心房 両大血管右室起始 総肺静脈環流異常 左上大静脈遺残 半奇静脈接合
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修正大血管転位 左室ペーシング

Yeo WT. Int J Cardiol 2014.

The LV-Paced Group had lower VO2max (17.7 ± 7.7 vs. 23.0 ±
7.3 ml O2/kg/min; P = 0.030), although with a non-significantly poorer
heart rate response during the test (increase from baseline 69% ± 37%
vs. 84% ± 43%; P = 0.273). Median pacing duration prior to inclusion
in the LV-Paced Group was 7 years and patients received a median of
99% (IQR 99% to 100%) ventricular pacing during the study.

3.2. Comparisons of baseline echocardiographic measurements between
LV-Paced and Un-paced Groups

On the baseline echocardiographic study (Study 1), the LV-Paced
Group had poorer RV longitudinal function measured by TAPSE
(10.7 ± 3.1 vs. 13.7 ± 3.6 mm; P = 0.003) and RVLat S′ (6.6 ± 2.6 vs.
8.9 ± 3.5 cm/s; P = 0.012). There was also greater RV dyssynchrony
in this group (RVIVT 14.2 ± 5.3 vs. 9.3 ± 4.2 s/min; P b 0.001). There
were no other baseline differences between the two groups in echocar-
diographic parameters (Tables 3 and 4).

3.3. Comparisons of echocardiographic changes over time between the
LV-Paced and Un-paced Groups

Mean interval between echocardiographic studies was 46 ±
25 months in the LV-Paced Group and 39 ± 23 months (P = 0.329)
in the Un-paced Group. In the LV-Paced Group, between Study 1 and
Study 2, there was significant deterioration in the global RV function
(RVFAC 28.7 ± 10.0 to 21.9 ± 9.1%; P = 0.002) and progressive RV
dilatation (RVEDA 32.7 ± 8.7 to 37.2 ± 9.0 cm2; P = 0.007) (Table 3).
There was also increasing systemic AV valve regurgitation (P = 0.019)
(Table 4). Longitudinal indices of RV function remained unchanged in
both groups. The NYHA class correspondingly deteriorated in the LV-
Paced Group (P = 0.013). The Un-paced Group did not exhibit changes

in any of these parameters, but developed prolongation of RVIVT
(9.3 ± 4.2 to 11.1 ± 4.8 s/min; P b 0.021). However, RVIVT still
remained shorter than in the LV-Paced Group at baseline (11.1 ± 4.8
vs. 14.3 ± 6.7 s/min; P = 0.040) at Study 2.

3.4. Kaplan–Meier curves for LV-Paced and Un-paced Groups

Kaplan–Meier curves describe freedom from deteriorating RV func-
tion (Fig. 1), RV dilatation (Fig. 2) and systemic AV valve regurgitation
(Fig. 3). The likelihood of deterioration in RV function (P = 0.03), RV
dilatation (P = 0.007) and systemic AV valve regurgitation (P = 0.043)
was significantly higher in the LV-Paced Group.

3.5. Independent predictors of deterioration in RV function, size and systemic
AV valve regurgitation

Results of univariate and multivariate analysis in the Paced and Un-
paced Groups regarding predictors of deterioration in RV function
(RVFAC), RV size (RVEDA) and systemic AV valve regurgitation are pre-
sented in Table 5. Only variables with P b 0.1 in univariate analysis are
shown. LV pacing was the only predictor of deterioration in RV function
by at least 1 grade (hazards ratio 2.7 (1.0–7.0); P = 0.039) in univariate
analysis. It was also the only independent predictor of systemic RV dila-
tation by at least 1 grade (hazards ratio 4.7 (1.1–20.6); P = 0.040).
Notably, the variables which had significant differences between the
groups at baseline —VO2max, TAPSE, RVLat S′ and RVIVT —were not
predictive of any of these outcomes. LV pacing was not independently
associated with deterioration in systemic AV valve regurgitation, in a
multivariate model containing many other confounding variables.

Fig. 1. Kaplan–Meier curves describing freedom from RV function deterioration by at least one grade, according to pacing status (P = 0.030).

187W.T. Yeo et al. / International Journal of Cardiology 171 (2014) 184–191

Downloaded for clinical3 ccvc (ccvc03@yahoo.co.jp) at Chiba Cardiovascular Center from ClinicalKey.jp by Elsevier on January 09, 2018.
For personal use only. No other uses without permission. Copyright ©2018. Elsevier Inc. All rights reserved.

右室収縮能低下

左室ペーシング

修正大血管転位 刺激伝導系

Beruteau AE . JAHA 2017
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修正大血管転位 刺激伝導系ペーシング

三尖弁置換術後 完全房室ブロック（心筋リード）

修正大血管転位 刺激伝導系ペーシング

2020
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頻脈性不整脈と心疾患

不整脈
原因

術前の障害 術後の障害

心房粗動
心房頻拍

三尖弁閉鎖不全
Ebstein病

Fontan術 Fallot四徴
Mustard術 Senning術

心房細動
心房中隔欠損 僧帽弁疾患
大動脈狭窄 単心室 Ebstein病 Fontan術

心室頻拍
突然死

大動脈弁狭窄 Ebstein病
単心室 修正大血管転位

Fallot四徴 完全大血管転位
(Senning術 Mustard術)
周術期心筋梗塞等

修正大血管転位 刺激伝導系ペーシング

三尖弁置換術後 完全房室ブロック（心筋リード）

心筋ペーシング QRS 190ms 左脚ペーシング QRS 110ms
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心房性頻拍 心電図の特徴

TCPC術後 28歳

動悸

RR不規則

心房性頻拍 心電図の特徴

心房内リエントリー性頻拍
心房粗動 心房頻拍

心房細動

Wide QRSと低い波高のため、心房波が分かりづらい

RR間隔が一定、Wenckebachブロック

鋸歯状波のこともある
マクロリエントリーと異所性かの区別不能

PR間隔が洞調律時より長い（比較が必要）

RR間隔が絶対的に不規則

細動波
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心房性頻拍 心電図の特徴

ラステリ術後 29歳

動悸

HR 136/ｍ

心房性頻拍 心電図の特徴

TCPC術後 28歳

動悸

安静で細動波
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心房性頻拍 心電図の特徴

ラステリ術後 29歳

普段の心電図

HR 66/ｍ

房室ブロックなし

心房性頻拍 心電図の特徴

ラステリ術後 29歳

安静で動悸消失

HR 100/ｍ

I度房室ブロック
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心房性頻拍 心電図の特徴

TOF 51歳

動悸と労作時めまい

HR 120

心拍変動なし

心房性頻拍 心電図の特徴

ラステリ術後 29歳

2：1 房室ブロック
HR 136/ｍ
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心房性頻拍 心電図の特徴

TOF 51歳

動悸と労作時めまい

ATP 静注

心房性頻拍 心電図の特徴

TOF 51歳

動悸と労作時めまい

普段の心電図

HR 74
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ファロー四徴 心室頻拍の管理 AHA statement
Krieger WV et al. 2022 

##For example, LVEF ≤35%, 
NYHA class II to III.

noninvasive risk factor : 
QRS duration, QRS fragmentation
Non-sustained VT, LGEon MRI etc

一次予防は慎重に
Substrate mapping とその治療

不安定な心室頻拍 安定した心室頻拍 心室頻拍の既往なし

心室頻拍・突然死

TOF 35歳

失神

HR250/ｍ
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ICD
ファロー四徴 遠隔期 ICDの効果

Waldmann V et al. Circulation 2020 フランス

ファロー四徴 遠隔期 ICDの効果

Freedom from appropriate shock

Waldmann V et al. Circulation 2020 フランス
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まとめ

徐脈性不整脈を起こしやすい疾患を認識して、徐
脈の進行を見逃さずにペースメーカ治療を検討

心房頻拍・心房粗動を診断し、治療を遅らせない

突然死のリスク因子は定まっていないため心室頻
拍の治療は慎重に

心室頻拍・突然死

TOF 32歳

fragmented QRS

VT誘発（-）
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抗⾎栓療法
抗⾎⼩板薬 抗凝固薬

⾼流速の動脈：冠動脈、脳⾎管、末梢動脈疾患 低流速の静脈、⼼腔、動脈瘤
：静脈、⼼内⾎栓、機械弁、冠動脈瘤

Warfarin

Heparin

(https://practicalneurology.com/articles/2022-jan/antiplatelet-therapies-after-ischemic-stroke) (AG Outes et al., Vasc Health Risk Manag. 2013;9:207-228) 

ACHD患者の抗⾎栓療法

神⼾⼤学医学部循環器内科
福⽥旭伸

2023年6⽉10⽇第28回成⼈先天性⼼疾患セミナー
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(ESC ACHD-Guideline 2020)

⾎栓塞栓症発症予防

抗⾎栓療法による
出⾎性合併症

抗⾎栓療法の考え⽅
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ACHD患者における⼼房性不整脈に対する
抗⾎栓療法の適応について

(チアノーゼやFontanを除く)

⾎栓塞栓症発症率 ⼼房性不整脈合併患者の
⾎栓塞栓症発症率

単純CHD 0.06 %/年 0 %/年
中等度複雑CHD 0.12 %/年 0.9 %/年
⾼度複雑CHD 0.22 %/年 2 %/年
弁膜症性CHD NA NA
チアノーゼ性CHD 1-2 %/年 NA
フォンタン循環 0.6-3 %/年 2-6 %/年

(Karsenty et al., Clinical Research in Cardiology. 2021;110:1380-1391 改) 

ACHD患者における⾎栓塞栓症の頻度
(抗⾎栓療法の有無を問わない)
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後天性⼼疾患診療における⼼房細動に対する⾎栓塞栓予防

(2020年不整脈薬物治療ガイドライン) 

CHADS2スコア CHA2DS2-VASc スコア

後天性⼼疾患における⾮弁膜症性⼼房細動の塞栓症リスク因⼦

CHA2DS2-VASc スコアで追加された因⼦は、⽇本⼈の抗凝固療法未施⾏例における⾎栓塞栓症の有意な危険
因⼦にならなかった

(2020年不整脈薬物治療ガイドライン) 
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• 2013-2015年に⼼房性不整脈を合併した
ACHD患者482名(平均32歳)を対象とした北⽶
12施設による多施設研究 (抗⾎栓療法の有無
を問わない)

• ⾎栓塞栓症の合併は、⼼房性不整脈の種類を
問わない (AFのみならずIART/ATもAFと同等
に⾎栓塞栓症のリスク)

• 中等度以上の複雑度のACHD患者において⾎
栓塞栓症を合併

(P Khairy et al., Int J Cardiol. 2016;223:729-735) 

ACHD患者における⼼房性不整脈
疾患複雑度と⾎栓塞栓症の発症頻度

⾎栓塞栓症発症率 ⼼房性不整脈合併患者の
⾎栓塞栓症発症率

単純CHD 0.06 %/年 0 %/年
中等度複雑CHD 0.12 %/年 0.9 %/年
⾼度複雑CHD 0.22 %/年 2 %/年
弁膜症性CHD NA NA
チアノーゼ性CHD 1-2 %/年 NA
フォンタン循環 0.6-3 %/年 2-6 %/年

(Karsenty et al., Clinical Research in Cardiology. 2021;110:1380-1391改) 

ACHD患者における⾎栓塞栓症の頻度
(抗⾎栓療法の有無を問わない)
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⼼房性不整脈を合併した国内のACHD患者における
抗凝固療法⾮投与下の⾎栓塞栓症の発症率

(Masuda et al., Int J Cardiol. 2017;234:69-75) 

1977年-2014年に3施設に通院していた2314名のACHD患者の中で、⼼房性不整脈を発症し抗凝固療法をされていない
158名(平均44歳、中等度以上の複雑度69%)を対象とした後⽅視的研究。塞栓症イベント14名、出⾎性イベント5名 (脳
出⾎1名、消化管出⾎3名、卵巣出⾎1名：3名 HAS-BLED 0点)。

⼼房性不整脈を合併した国内のACHD患者における
抗凝固療法⾮投与下の⾎栓塞栓症の発症率

(Masuda et al., Int J Cardiol. 2017;234:69-75) 

1977年-2014年に3施設に通院していた2314名のACHD患者の中で、⼼房性不整脈を発症し抗凝固療法をされていない
158名(平均44歳、中等度以上の複雑度69%)を対象とした後⽅視的研究。塞栓症イベント14名、出⾎性イベント5名 (脳
出⾎1名、消化管出⾎3名、卵巣出⾎1名：3名 HAS-BLED 0点)。
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Warfarin vs DOAC

400-500円 (通常⽤量)10円 (1mgあたり)

定期的なモニタリング必要
⽤量調整が細かい

年に1-2回程度の腎機能チェック
⽤量調整が容易

即効性 (効果の持続時間短い)遅効性、投与初期は凝固活性↑

⾷事/薬剤の影響を受ける
(納⾖、⻘野菜、クロレラなど)

⾷事の影響を受けない
薬剤への影響少ない

-ビタミンK
-FFP
-静注⽤⼈プロトロンビン複合体製剤

-抗トロンビン薬→プリズバインド
-抗Ⅹa阻害薬→アンデキサネット

⽤量調整

効果

相互作⽤

中和剤

費⽤

Warfarin DOAC

適応 ⾮弁膜症性AF/VTEの治療及び予防⾎栓塞栓症の治療及び予防

ESCガイドライン (2020)

• 単純CHDでは、CHA2DS2-VASc≥1点で
抗凝固療法(VKAもしくはDOAC)を開始
する

• 中等度もしくは⾼度の複雑性ACHD患
者においては、VKAによる抗凝固療法
を開始する

• 単純CHDでは、CHA2DS2-VASc≥1点で
抗凝固療法(VKAもしくはDOAC)を開始
する

• ASD・Ebstein・Fontan・チアノーゼ性
疾患などでは抗凝固療法を開始する

• HAS-BLEDスコアなどを参考に出⾎性
合併症のリスクを個々で評価する

AHAガイドライン (2018)

⼼房性不整脈(AF・AT・AFL)に対する抗凝固療法の適応
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ドイツにおけるACHD患者へのDOACの使⽤状況

(Freisinger et al., EHJ. 2020;41:4168-4177) 

後天性⼼疾患AF患者におけるDOAC vs Warfarin

(Carnicelli et al., Circulation. 2022;145:242-255) 
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DOAC vs Warfarin German Registry)

(Freisinger et al., EHJ. 2020;41:4168-4177) 

⾎栓塞栓症の発症 出⾎性合併症の発症

(H Yang et al., IJC. 2020;299:123-130) 

⾎栓塞栓症のリスクを有するACHD患者530名(平均47歳、85%が中等度以上の複雑度)を対象にDOAC投与による⾎栓塞栓症および
出⾎性イベントを評価 (多施設研究)。登録患者の中で、過去にVKAを内服していた患者をDOAC群と⽐較。DOAC内服下の⾎栓塞
栓症発症率1%/年、⼤出⾎イベント1.1%/年。

NOTE Registry
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• 服薬アドヒアランス
• 活動性 (コンタクトスポーツなど)
• ⼼内残存短絡 (+経静脈的ペースメーカ)
• 拡⼤した⼼房
• 肝/腎機能の低下
• 側副⾎管の発達
• 若い⼥性：⽉経過多
• 妊娠

ACHD患者特有の問題

DOAC vs Warfarin German Registry)

合併
症頻
度が
⾼す
ぎる
？？

(Freisinger et al., EHJ. 2020;41:4168-4177) 
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⾎栓塞栓症発症率 ⼼房性不整脈合併患者の
⾎栓塞栓症発症率

単純CHD 0.06 %/年 0 %/年
中等度複雑CHD 0.12 %/年 0.9 %/年
⾼度複雑CHD 0.22 %/年 2 %/年
弁膜症性CHD NA NA
チアノーゼ性CHD 1-2 %/年 NA
フォンタン循環 0.6-3 %/年 2-6 %/年

(Karsenty et al., Clinical Research in Cardiology. 2021;110:1380-1391 改) 

ACHD患者における⾎栓塞栓症の頻度
(抗⾎栓療法の有無を問わない)

Fontan患者における
抗⾎栓療法の適応について
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凝固カスケード
凝固因⼦(ⅡⅡⅦⅦⅨⅨⅩⅩ)↓

ⅧⅧ因⼦↑

抗凝固活性
プロテインC/S活性↓

⾎⼩板凝集機能
⾎⼩板接着因⼦↑
⾎⼩板活性化因⼦↑

⾎⼩板数↓

⾎管内⽪機能障害
vWF↑

組織因⼦(TF)↑
側副⾎管の発達↓

⾎⼩板凝集

フィブリノーゲン フィブリン

⾎液凝固

⾎栓溶解能
TFAI↑

⾎流停滞↑

Fontan患者におけるVirchow 3徴

(Karsenty et al., Clinical Research in Cardiology. 2021;110:1380-1391 改) 

⾚：出⾎
⻘：⾎栓形成

20歳代男性, PA/VSD, Heterotaxy, small PA, PLE
Low SaO2, high CVP (20mmHg) 
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Fontan術後の⾎栓塞栓症予防：DOACの可能性は？

(Kawamatsu et al., IJC. 2021;327:74-79) 国内3施設での平均約8年の後⽅視的観察研究

(Ohuchi et al., Eur J Cardiothorac Surg. 2015;47:511-519) 

塞栓症 (n=11, 2.7%)：Fontanルート(n=7), 脳梗塞 (n=3), ⼼筋梗塞 (n=1) <8名死亡>

出⾎ (n=18, 4.4%)：喀⾎ (n=13), 脳出⾎ (n=3), 消化管出⾎ (n=1), 下肢静脈瘤からの出⾎ (n=1) <4名死亡>

Fontan術後の⾎栓塞栓症と出⾎性合併症の発症頻度と時期

• ⾎栓塞栓症は術後早期と遠隔期(>10年)
に発症する

• 同時に、遠隔期に出⾎性合併症の発症
も無視できない頻度で発症する

• 感染症、外科治療、⼼不全急性増悪な
どのストレス下において⾎栓/出⾎性イ
ベントが⽣じやすいのに注意が必要
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Fontan術後の⾎栓塞栓症のリスク因⼦

• ⼼房性不整脈 (⼼房細動 /⼼房頻拍 /⼼房粗動)
• 低⼼拍出量 (低⼼機能) /⾼中⼼静脈圧

• APCフォンタン (巨⼤⼼房) / PAスタンプ
• フォンタンルートの狭窄 (低形成肺動脈含む)

• 有意な右左短絡 (fenestration/VV短絡) /低酸素⾎症
• 内蔵錯位 (Heterotaxy)

(JF Heidendeal et al., Can J Cardiol. 2022;38:1024-1035) 

Fontan術後の抗⾎栓療法の考え⽅

(JF Heidendeal et al., Can J Cardiol. 2022;38:1024-1035) 

出⾎性合併症の既往との
⽐較の中で判断が必要
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⾎栓塞栓症発症率 ⼼房性不整脈合併患者の
⾎栓塞栓症発症率

単純CHD 0.06 %/年 0 %/年
中等度複雑CHD 0.12 %/年 0.9 %/年
⾼度複雑CHD 0.22 %/年 2 %/年
弁膜症性CHD NA NA
チアノーゼ性CHD 1-2 %/年 NA
フォンタン循環 0.6-3 %/年 2-6 %/年

(Karsenty et al., Clinical Research in Cardiology. 2021;110:1380-1391改) 

ACHD患者における⾎栓塞栓症の頻度
(抗⾎栓療法の有無を問わない)

未修復チアノーゼ性⼼疾患患者における
抗⾎栓療法の適応について
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凝固カスケード
抗凝固活性

プロテインC/S活性↑
⾎⼩板凝集機能
⾎⼩板容積↑
⾎⼩板数↓

⾎管内⽪機能障害
組織因⼦(TF)↑
側副⾎管の発達

⾎⼩板凝集

フィブリノーゲン↓ フィブリン

⾎液凝固

⾎栓溶解能

⾎流停滞↑

チアノーゼ患者におけるVirchow 3徴

(Karsenty et al., Clinical Research in Cardiology. 2021;110:1380-1391 改) 

⾚：出⾎
⻘：⾎栓形成チアノーゼ

⾚⾎球産性能↑
相対的鉄⽋乏
⾚⾎球増多↑
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演演題題発発表表にに関関連連しし、、開開示示すすべべききCO I 関関係係ににああるる企企業業
ななどどははあありりまませせんん。。

日日本本成成人人先先天天性性心心疾疾患患学学会会
ＣＣＯＯ ＩＩ 開開示示

発発表表者者名名：： 宮宮﨑﨑 文文

ACHD患者のデバイス治療

宮﨑 文
聖隷浜松病院 小児循環器科・成人先天性心疾患科

2023年6月10日 第28回成人先天性心疾患セミナー

セッション2 ACHD患者の不整脈
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デバイス
植込み

ACHD
血行動態改善を目指したConventional 
PM設定を考える！

不整脈。。。。。不適切な心拍数 (HR)

抗不整脈薬

カテーテル
アブレーション

デバイス
植込み

不整脈の管理と治療
＝至適心拍数を維持すること！
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ACHD; 
血行動態改善を目指したPM設定を考える。

I. 肺動脈弁下右室疾患; pacing rate

Photo by Yasuyo Takeuchi

ACHD; 
血行動態改善を目指したPM設定を考える。

I. 肺動脈弁下右室疾患; pacing rate
II. Fontan循環；AV interval

Photo by Yasuyo Takeuchi
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HFrEFにおけるHRコントロール

HRと心機能
ー張力ー刺激頻度関係ー

• 刺激周波数と
張力発生の
関係

• 正常心筋 vs.
不全心筋

Hasenfuss G, et al. In: Zipes DP, editor. Heart Disease: A Textbook of Cardiovascular Medicine, 
11th edn. Philadelphia: Saunders 2019; 442-461.

• 心拍出量と
HRの関係

• 正常心 vs.
不全心
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HRと肺動脈弁下右室疾患
ーVentricular-ventricular interactionー

• 動物実験 (犬)
• Ao狭窄解除時の
左室・右室の圧
変化

Santamore WP, et al. Prog Cardiovasc Dis. 1998; 40: 289-308

RV pressure Before
After

Ao constriction release

HRと肺動脈弁下右室疾患
ーVentricular-ventricular interactionー

• 正常心では、右室は左室を短軸
方向に巻き込むような形態をして
いる。

Sheehan F, et al. Heart 2008; 94: 
1510-1515

• 左室収縮は右室のmechanical
workの半分以上に寄与している。

Santamore WP, et al. J Appl Physiol
1976; 41: 925-930

Sheehan F, et al. Heart 2008; 94: 
1510-1515
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HRと肺動脈弁下右室疾患
ーVentricular-ventricular interactionー

Hasenfuss G, et al. In: Zipes DP, editor. Heart Disease: A Textbook of Cardiovascular Medicine, 
11th edn. Philadelphia: Saunders 2019; 442-461.

LV

RV

LV

• 刺激周波数と
張力発生の
関係

• 正常心筋 vs.
不全心筋

• 心拍出量と
HRの関係

• 正常心 vs.
不全心

HRと心機能
ー張力ー刺激頻度関係ー

Hasenfuss G, et al. In: Zipes DP, editor. Heart Disease: A Textbook of Cardiovascular Medicine, 
11th edn. Philadelphia: Saunders 2019; 442-461.

• 刺激周波数と
張力発生の
関係

• 正常心筋 vs.
不全心筋

• 心拍出量と
HRの関係

• 正常心 vs.
不全心
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y.o.

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

0 20 40 6060 61 62 63 64 65 66 67 68 69 70 71

初診
ICR

26

61

RFCA
for IART

RFCA
LA box isolation

66

70

PMI
due to SND

68

NYHA III
• 自宅でトイレに行く
のも休憩が必要

SpO2 (room air)
=84-92%

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

• 刺激周波数と
張力発生の
関係

• 正常心筋 vs.
不全心筋

• 心拍出量と
HRの関係

• 正常心 vs.
不全心

HRと肺動脈弁下右室疾患
ーVentricular-ventricular interactionー

Hasenfuss G, et al. In: Zipes DP, editor. Heart Disease: A Textbook of Cardiovascular Medicine, 
11th edn. Philadelphia: Saunders 2019; 442-461.

LV

RV

LV

仮説

RV
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

• ％AP 91%, ％VP 2%

QRS duration
196 ms

MVPR (AAIR) 60-90

20

100

0

40

60

80

<40 60 80 100 120 140 160 180 200 220>
Atrial rate (bpm)

Atrial time (%)

AS
AP

10 mm/mV, 25 mm/s

I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V2

V3

V4

V5

V6

• ECG

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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BNP
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20

2.5

75
200
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0
5
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15
20
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DigoxinBisoprolol

Verapamil
Bisoprolol

Digoxin
Carvedilol

(mg)

Frosemide
Spironolactone

(mg)

Amiodarone
Pilisicainide
Verapamil
(mg)

Amiodarone
y.o.

MVPR (AAIR) 60-90

120

IART/AF

69 70 71Sinus rhythm

PMI due to syncope

Frosemide

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

MVPR (AAIR) 60-90
• 経胸壁エコー

TR severe

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

• Xp
• CMR (68歳 PMI前)

RVEDVI (ml/m2) 101.5
RVESVI (ml/m2) 68.4
RVEF (%) 32.6
LVEDVI (ml/m2) 71.3
LVESVI (ml/m2) 44.4
LVEF (%) 37.7
CI (L/min/m2) 2.31
PR fraction (%) 14.8CTR=64%

MVPR (AAIR) 60-90

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 
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69 70 71 0
200
400
600
800

40
60
80

100

0
200
400
600
800

40
60
80

100

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

HR
(bpm)

BNP
(pg/ml)

y.o.

PMI due to syncope
IART/AF

MVPR (AAIR) 75-100
HOT 

At rest
Exercise

95
82

92
84

NYHA IIISpO2 at room air (%)

MVPR 60-90

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

RA

LA

R→L shunt

• 経食道エコー
(Valsalva maneuverなし)

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

TR severe

MVPR (AAIR) 60-90 MVPR (AAIR) 75-100
• 経胸壁エコー

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI
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至適HR

肺動脈弁下右室疾患; pacing rate
まとめ

心拍数

心拍出量
Failing LV

症例①; 71歳 男
TOF, s/p ICR, TR severe, SND after PMI

MVPR (AAIR) 60-90 MVPR (AAIR) 75-100
• 経胸壁エコー

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 
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肺動脈弁下右室疾患; pacing rate
まとめ

Miyazaki A, et al. Congenital Heart Disease 2022; 17: 647-652 

HR↑
(appropriate HR)Non-failing

LV
failing

RV

LV performance↑RV performance↑

RV output↑ LV preload↑

Force frequency
relationship

Right-left ventricular interaction
decreased RV afterload

The law of
Frank-Starling

Failing LV

肺動脈弁下右室疾患; pacing rate
まとめ

Failing RV
with nonfailing LV

至適HR

心拍数

心拍出量
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ACHD; 
血行動態改善を目指したPM設定を考える。

II. Fontan循環；AV interval

Photo by Yasuyo Takeuchi

ACHD; 
血行動態改善を目指したPM設定を考える。

I. 肺動脈弁下右室疾患; pacing rate
II. Fontan循環；AV interval

Photo by Yasuyo Takeuchi
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至適AV intervalとは?

•至適AV intervalとは…
•心房と心室の同期性が最も良好となるAV delay

•つまり…
•心房機能が最大限生かされ、また拡張期充満時間が最
も延長するタイミング。

Sudo I, Matsumoto K. Heart view 2006: 10; 1027-1034

Fontanにおける房室同期の重要性
• Fontan周術期 21人の検討 (2-18歳)
• 自己rateよりも10 bpm早いrateでpacing

Barber BJ, et al. J Am Coll Cardiol. 2005; 15: 1937-1942

Cardiac Index
(L/min/m2)

AOO
DOO

VOO
Baseline

LA pressure
(mmHg)

AOO
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VOO
Baseline

PA pressure
(mmHg)
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Mean AO pressure
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VOO
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14
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3

7

11

3

2
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5

55

60

65
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至適AV interval設定方法 –石川法-
• 心房収縮の終末点と房室弁の閉鎖点を一致させる

須藤 幾、松本万夫。Heart view 2006: 10; 
1027-1034

石川利之。Heart view 2007: 11; 583-588

Slightly prolonged AVI

S1 S1S2
heart 

sound

Optimal AVI

心室流入血流

E wave A waveE wave A wave

須藤 幾、松本万夫。Heart view 2006: 10; 1027-1034

• E波のタイミング：先行心周期の心室収縮タイミングに規定
• A波のタイミング：現在の心周期の心房収縮に規定

心室拡張期充満時間
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症例②; 26歳 男
LAI, Dex, MA, DORV, s/p Fontan, AVB after PMI

Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379

sAVI 120 ms sAVI 30 ms

%DFT=58%%DFT=38%

20 ms
End of A wave-S1

= 105 ms

DFT (心室拡張期充満時間)/R-R (心周期)=%DFT
房室間非同期<40%

症例②; 26歳 男
LAI, Dex, MA, DORV, s/p Fontan, AVB after PMI

• 左側相同心 (LAI)、右胸心 (Dex)、僧房弁閉鎖 (MA)、
両大血管右室起始 (DORV)、開窓型Fontan (IAG)術後

○25歳：高度房室ブロック (II-III)のため心房・心室に
心外膜リード植え込み。

○PM設定
VDD 70-140
%V pace 100%

○三尖弁逆流 (体心室房室弁) 軽度-中等度あり

Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379
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症例②; 26歳 男
LAI, Dex, MA, DORV, s/p Fontan, AVB after PMI

Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379

• 12誘導P波から推定される自己心房調律は右側心房下部。
• 心房PMリードは左側心耳に留置。

V1R

V2R

V3R

V4R

V5R

V6R

25 mm/s,
10 mm/V

I

II

III

aVR

aVL

aVF
By K. Kagisaki

Sensed AVI 30 ms

症例②; 26歳 男
LAI, Dex, MA, DORV, s/p Fontan, AVB after PMI

Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379

拡張期房室弁逆流の消失拡張期房室弁逆流

sAVI 120 ms sAVI 30 ms
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ACHD患者におけるSensed AV interval設定

右心耳

左心耳

右心耳

左心耳

心房正位
Situs solitus (SS)

心房逆位
Situs Inversus (SI)

洞房結節

Anderson R, editors. Pediatric Cardiology, 3rd ed. Churchill Living stone, 2010

① 基本調律が必ずしも右側心房起源ではない

症例②; 26歳 男
LAI, Dex, MA, DORV, s/p Fontan, AVB after PMI

Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379

• 12誘導P波から推定される自己心房調律は右側心房下部。
• 心房PMリードは左側心耳に留置。

Sensed AVI 30 ms

III

ECG上
PV interval 140 ms

実際の設定
30 ms

140-30=110 ms
=右側心房下部-左側心耳の

心房内伝導時間
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Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379

ACHD患者におけるSensed AV interval設定
②心外膜リードの場合、必ずしも基本調律と同じ心房にリードがあるわ
けではない。

心房リードの位置を
胸部レントゲンで確認

左心耳 左心耳
右心耳 右心耳

ACHD患者におけるSensed AV interval設定

右相同心/無脾症候群
Right atrial isomerism (RAI)

Asplenia)

左相同心/多脾症候群
Left atrial isomerism (LAI)

Polysplenia

洞房結節

Anderson R, editors. Pediatric Cardiology, 3rd ed. Churchill Living stone, 2010
相同心/内臓錯位

① 基本調律が必ずしも右側心房起源ではない

基本調律の位置を
体表面12誘導心電図で確認
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Fontan循環; AV interval
まとめ

Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379

① 基本調律の位置
→12誘導心電図

② 心房リードの位置
→胸部Xp

③ 心房内伝導時間
→心内電位/心電図

Aバイポーラ―

II

至適sensed AV interval
→心エコー心室流入血流

Miyazaki A, et al. Cardiol Young. 2019; 29: 1375-1379

ACHD患者におけるSensed AV interval設定
③手術切開線による瘢痕、心房負荷による心房拡大、線維化により
心房内伝導時間が延長している。

心内電位/心電図で、基本調律から心房
リード留置場所までの伝導時間を測定
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結語

ちょっとしたペースメーカ設
定の変更で劇的に状態が
改善することがある。

ACHD特有の血行動態
を加味したペースメーカ設
定を心がけよう。
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Fontan⼿術後遠隔期成績（トロント⼩児病院）

Kotani, ATS 2018

1985-2012年
500⼈が対象

⼿術時期を2つに分けて
解析

0
0.1
0.2
0.3
0.4
0.5
0.6
0.7
0.8
0.9

1

0 5 10 15 20 25 30

Fr
ee

do
m

 fr
om

 D
ea

th

Time from Fontan (Years)

11999999--22001122  
((nn==330000))

11998855--11999988  
((nn==220000))

PP<<00..000011

Survival 5 10 15 20
1985-1998 87.4% 87.4% 84.8% 82.2%
1999-2012 96.7% 95.8% 95.8% -

Fontan⼿術後の外科的再介⼊

岡⼭⼤学 ⼼臓⾎管外科

⼩⾕ 恭弘
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Fontan⼿術後の合併症

Kotani, ATS 2018
＊Fontan failure: Takedownや死亡に⾄るもの

Fontan術後の合併症は死亡の危険因⼦

Kotani, ATS 2018

Fontan術後の合併症をいかに予防
するかが⽣存率に関わってくる

Alive (n=460)

Dead (n=17)

P < 0.001

Fr
ee

do
m

 fr
om
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at

e 
Fo

nt
an
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at
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ns

Time from Fontan (Years)

1.0

0.8

0.6

0.4

0.2

0

0                  5                10                15               20                25

5 10 15 20
Alive 53.3% 47.2% 41.7% 30.9%
Dead 29.4% 11.8% - -
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遠隔期合併症
• 不整脈

• 蛋⽩漏出性胃腸症（PLE）

• 肝障害(FALD)

• ⼼不全：⼼室機能低下、弁逆流

• Fontan failure：⼼室機能低下、肺⾎管抵抗異常

Fontan⼿術後の合併症の出現時期

Kotani, ATS 2018
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不整脈に対する⼿術
• 不整脈⼿術(Mazeなど)：⼼房性頻拍

• ペースメーカ：徐脈性不整脈、TCPC conversion症例

• ICD：⼼室細動など⼼室性不整脈

• CRT：⼼室の電気解剖的不な同期による⼼機能低下

• TCPC conversion：Mazeと同時に⾏う

遠隔期合併症に対する外科⼿術
• 不整脈

→不整脈⼿術、ペースメーカ、ICD、CRT、TCPC conversion
• 蛋⽩漏出性胃腸症（PLE）

→Fenestration作成、TCPC conversion？、Fontan経路の狭窄解除
• 肝障害(FALD)

→Fenestration作成?、TCPC conversion?
• ⼼不全：⼼室機能低下、弁逆流

→解剖学的異常の解除、弁形成/置換、CRT、補助⼈⼯⼼臓（VAD）
• Fontan failure：⼼室機能低下、肺⾎管抵抗異常

→Fenestration作成、補助⼈⼯⼼臓（VAD）など
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フォンタン患者における不整脈⼿術

JTCVS 2001;122:863

EJCTS 2008;34:1034

Cox-maze III and Modified right atrial maze
左房メイズ 右房メイズ
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Ann Thorac Surg 2016;101:717-24

ü Freedom from cardiac death or transplant is 84% at 10 years.

ü Freedom from recurrence of atrial tachycardia was 77% at 10 years.

ü Risk factors for cardia death or transplant
a right or indeterminate ventricular morphology
cardiopulmonary bypass time exceeding 240 min
Ascites, PLE, biatrial arrhythmia operation

ü40 patients

üIsthmus block, then modified right-sided maze

üArrhythmia recurrence: 12.5%

üOnly 10% of patients receiving long-term antiarrhythmic 
medications (these are among the first 8 patients)

JTCVS 2001;122:863
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TCPC conversion
• APC型Fontan患者の⼼房の拡⼤による不整脈の発⽣やPV

の圧迫、運動耐⽤能の低下に対してECに交換する

• 治療抵抗性の上室性不整脈合併例に不整脈⼿術を併⽤する

• ⾼度の⼼機能低下例に対してもFontan循環の改善を認める
(Mavroudis 2001)

• PLEに対する効果は少ない (Mertens 1998)

• 無症状APC患者に対する予防的な⼿術は効果ありとの報告
もある(Higashida 2017)

• Conversionの時期が早いほど死亡率が低い (Poh 2016)

Recommendations for concomitant atrial arrhythmia 
surgery in ACHD (PACES/HRS guideline) 

Khairy, et al. 2014

→Fontan患者のみ
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Ann Thorac Surg 1994;58:1510-4

ü TCPC conversionの最初の報告

ü ３症例

ü TCPC conversionを⾏なった理由は⼼房性不整脈

ガイドライン

• Patients with preserved systemic 
ventricular function, atrial arrhythmia, 
and impaired flow dynamics in the Fontan 
pathway may benefit from conversion to 
extracardiac total cavopulmonary
connection and concomitant cryoablation

１⼼機能良好、２⼼房性不整脈

S3-1_8



岡⼭⼤学でのTCPC conversionの経験

International Journal of Cardiology 236(2017) 132-137

ü 1994年から2016年の間に報告された、37のFontan conversionの論⽂を解析
ü 合計 1182名の患者が対象
ü Early mortalityは0-21%とばらつきがある
ü 同時に⾏った不整脈⼿術は平均 71.6%、ペースメーカ⼿術は 59.3%
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1996年から2022年までにTCPC conversionを⾏った症例
（N=41)

10-14歳

15-19歳

20-24歳

25-29歳

30-34歳

35-40歳 40歳以上
男性：⼥性 28 : 13
平均年齢 24.2 (± 8.1）歳
フォンタン⼿術からの期間 17.9（± 6.7）年

PM implantation: 31.7 %
不整脈⼿術： 29.2 %
Early mortality： 2 %
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Transition of Fontan procedure in Okayama University Hospital
(N=456)
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MAZE (+)
6

MAZE (-)
3

MAZE (+)
2

MAZE (-)
1

PM implantation
2

Arrhythmia
15

Tachyarrhythmia
12

Bradyarrhythmia
3

Ablation (Pre op.)
3

Early death: 1
PM implantation: 1

PM implantation: 2
Ablation (Post op.): 1

Late death: 2 Late death: 1

Chronic Af: 2

Sinus Rhythm: 8, PM rhythm: 4, chronic Af: 2

Anti-arrhythmic 
Therapy
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TCPC conversion後の遠隔成績
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ECG

症例

患者：25歳男性

診断：CoA/VSD, DORV, criss cross heart

過去⼿術
Day 11  CoA repair (subclavian flap), PAB, PDA ligation
1y3m     BDG, DKS, Rt. PA reconstruction, atrial septectomy
2y6m     TCPC (lateral tunnel)

現病歴
20歳頃より上室性頻脈が頻回に出現。ソタロール内服にてコントロールしていた。
21歳時カテーテルアブレーションを⾏い、ATは誘発されなくなった。
しかし今後の再発予防のため、TCPC conversionを⾏う⽅針となる。
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⼿術

術式： TCPC conversion
(Atrial semi-inclusion technique)
AV valve repair (Tricuspid  valve)

CPB time: 113 min
ACC time: 63 min

UCG

BVEDD 58.5%
EF 58.4%
Fenestration (-)
MR mild, TR moderate

カテーテル検査

SVC 11
IVC 11
Qp/Qs 0.81
Rp 1.5 導管の拡⼤部分は45mm
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まとめ
• 不整脈
＜⼼房性不整脈＞

Maze⼿術はほとんどの場合TCPC conversionと同時に⾏う
TCPC conversionは⼼房拡⼤に対しても有効
のちのカテーテル治療のためにFenestrationを作成する

＜⼼室性不整脈＞
ICD植え込み術

＜徐脈性不整脈＞
ペースメーカ移植術

⼿術動画
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まとめ
• 蛋⽩漏出性胃腸症

フェネストレーション作成（単独よりもTCPC conversion
と同時に⾏う）はControversial (Mertens, JTCVS)

• ⼼不全
⼼機能低下の原因（弁逆流、Systemic outlet obstruction）に
対する⼿術、CRTの適応の検討、急性循環不全・呼吸不全に
対する補助循環の適応はあるが、移植やVADの適応について
はまだ議論が残る
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日日本本成成人人先先天天性性心心疾疾患患学学会会
ＣＣＯＯ ＩＩ 開開示示

発発表表者者名名：： 田田中中 正正剛剛

発発表表にに関関連連しし、、開開示示すすべべききCO I 関関係係ににああるる
企企業業ななどどははあありりまませせんん。。

Fontan手手術術後後のの肝肝障障害害へへのの対対応応

九九州州大大学学病病院院 肝肝臓臓・・膵膵臓臓・・胆胆道道内内科科
九九州州大大学学大大学学院院医医学学研研究究院院 病病態態制制御御内内科科学学

田田中中正正剛剛

第第28回回成成人人先先天天性性心心疾疾患患セセミミナナーー
2023.6.10
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• FALDのの病病態態生生理理とと肝肝線線維維化化のの特特徴徴

• 画画像像検検査査

• 肝肝線線維維化化評評価価 (エエララスストトググララフフィィーー/血血清清ママーーカカーー)

• 肝肝臓臓ののフフォォロローーアアッッププ間間隔隔

Agenda

• FALDのの病病態態生生理理とと肝肝線線維維化化のの特特徴徴

• 画画像像検検査査

• 肝肝線線維維化化評評価価 (エエララスストトググララフフィィーー/血血清清ママーーカカーー)

• 肝肝臓臓ののフフォォロローーアアッッププ間間隔隔

Agenda
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FALDのの病病態態生生理理

D’Angelo et al. Heart. 2022 

• フフォォンンタタンン術術後後遠遠隔隔期期のの肝肝臓臓合合併併症症ががFontan-associated Liver Disease (FALD) でで
あありり、、Fontan術術後後10年年ででほほぼぼ全全例例にに肝肝線線維維化化がが生生じじ、、平平均均18年年でで55%にに肝肝硬硬変変をを
認認めめたたとといいうう報報告告ががああるる (Lindsay et al. Am J Cardiol 2015)。。

• 日日本本小小児児循循環環器器病病学学会会とと日日本本心心臓臓血血管管外外科科学学会会にによよるる全全国国調調査査にによよるるとと、、フフォォンンタタ
ンン術術後後2,700症症例例中中、、31例例 (1.15%) がが肝肝硬硬変変ああるるいいはは肝肝細細胞胞癌癌とと診診断断さされれてておおりり、、
そそのの内内のの5例例はは肝肝疾疾患患にによよりり死死亡亡ししてていいたた。。 (Kuwabara et al. Circ J. 2018)。。

• FALDにによよるる肝肝細細胞胞癌癌もも増増加加傾傾向向ににあありり、、一一般般的的にに肝肝細細胞胞癌癌のの5年年生生存存率率はは約約50%
ででああるるののにに対対しし、、FALD肝肝細細胞胞癌癌はは1年年生生存存率率がが約約50%とと予予後後不不良良ででああるる (Int J 
Cardiol. 2021;322:142-148.)。。

Fontan-associated Liver Disease (FALD)
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肝肝線線維維化化ののスステテーージジンンググ

METAVIR Congestive hepatic fibrosis score

No fibrosis 0 0 No fibrosis

Portal fibrosis without septa 1 1 Central zone fibrosis

Portal fibrosis with infrequent septa 2
2A Central zone fibrosis and mild portal fibrosis

2B Moderate portal fibrosis and central zone fibrosis

Bridging fibrosis 3 3 Bridging fibrosis

Cirrhosis 4 4 Cirrhosis

Mod Pathol. 2014;27(12):1552-8.

P

P

P

P

PP

P

P P

C

C

C

P:門門脈脈域域
C:中中心心静静脈脈

肝肝動動脈脈

門門脈脈

類類洞洞 中中心心静静脈脈

肝肝細細胞胞

zone 1 zone 2 zone 3

P
C

肝肝小小葉葉
P P

拡拡大大

FALDににおおけけるる肝肝線線維維化化のの局局在在

ウウイイルルスス性性肝肝疾疾患患
自自己己免免疫疫性性肝肝疾疾患患

炎炎症症細細胞胞浸浸潤潤・・線線維維化化

ううっっ血血肝肝
FALD

類類洞洞拡拡張張・・線線維維化化
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FALDのの画画像像検検査査

メリット デメリット

腹部エコー
⚫ 手軽に施行できる
⚫ エラストグラフィによる 肝硬度
の推定が可能

⚫ 通常、腫瘍の血流情報
(多血/乏血) は得られな
い

ガドキセト酸ナトリウム
(EOB) 造影MRI

⚫ Dynamic studyに加えて造影
剤投与20分後の肝細胞相に
おける腫瘍性病変の検出能
に優れている

⚫ ペースメーカー装着患者
では検査できないことも
ある

造影CT

⚫ 解像度が良く門脈大循環シャ
ント等脈管の評価にも優れる

⚫ ペースメーカー装着患者でも
検査可能

⚫ 被爆

• FALDのの病病態態生生理理とと肝肝線線維維化化のの特特徴徴

• 画画像像検検査査

• 肝肝線線維維化化評評価価 (エエララスストトググララフフィィーー/血血清清ママーーカカーー)

• 肝肝臓臓ののフフォォロローーアアッッププ間間隔隔

Agenda
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FALD肝肝細細胞胞癌癌症症例例のの画画像像

造造影影
CCTT

EEOOBB
MMRRII

腹腹部部エエココーー

PPEETT  CCTT

FALD症症例例のの画画像像 (CT vs MRI)

造造影影
CCTT

EEOOBB
MMRRII
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• FALDのの病病態態生生理理とと肝肝線線維維化化のの特特徴徴

• 画画像像検検査査

• 肝肝線線維維化化評評価価 (エエララスストトググララフフィィーー/血血清清ママーーカカーー)

• 肝肝臓臓ののフフォォロローーアアッッププ間間隔隔

Agenda

FALD肝肝腫腫瘤瘤ののフフォォロローーアアッッププ

Hilscher et al. Hepatology. 2022
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MRエエララスストトググララフフィィ

Guglielmo et al. Radiographics. 2019 

超超音音波波エエララスストトググララフフィィ

Simon et al. PLoS One. 2018 

Real-time Tissue Elastography
↓

Liver Fibrosis Index (LFI)

Shear Wave Measurement
↓

shear wave velocity (Vs)

Fujifilm
Arietta 750 

etc

(Fibroscan®)
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年齢 血小板 AST ALT γ-GTP T. Chol PT-INR T. Bil Cr Na

AST/ALT ratio 〇 〇

APRI score 〇 〇

Forns index 〇 〇 〇 〇

FIB-4 〇 〇 〇 〇

CDS 〇 〇 〇 〇 〇

Pohl score 〇 〇 〇

MELD score 〇 〇 〇 〇

MELD-XI score 〇 〇

肝肝線線維維化化予予測測ススココアア・・肝肝予予備備能能評評価価ススココアア

• 血小板数：門脈圧亢進症による脾機能亢進および肝細胞からのトロンボポイエチン
産生が低下することにより減少する。

• IV型コラーゲン：基底膜を構成する細胞外基質。正常な類洞には基底膜が存在しな
いが、肝線維化により類洞に基底膜が形成される毛細血管化が生じると増加する。

• IV型コラーゲン7S：IV型コラーゲンの分解産物のN末端領域。血中で安定しており、
肝線維化の比較的早期から検出される。

• P-Ⅲ-P：Ⅲ型コラーゲンの前駆物質であるⅢ型プロコラーゲンのN末端領域。

• ヒアルロン酸：慢性肝障害で活性化した肝星細胞からの産生が亢進し、類洞の毛細
血管化により取り込みが低下することにより上昇する。

• M2BPGi：マクロファージ関連レクチンのMac-2に結合するタンパク質上の糖鎖構造
変化を定量化。肝星細胞で産生されるとされている。

肝肝線線維維化化ママーーカカーー
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• Fontan術術後後患患者者76例例のの解解析析でではは、、肝肝線線維維化化とと肝肝酵酵素素・・血血小小板板数数・・CVPにに関関連連ははななくく、、
術術後後経経過過年年数数ののみみ相相関関をを認認めめたた (Goldberg et al. J Am Heart Assoc. 2017)。。

肝肝線線維維化化とと関関連連すするる因因子子

• Fontan術術後後のの死死亡亡例例のの剖剖検検33例例のの解解析析ででもも、、肝肝線線維維化化 (sinusoidal fibrosis) とと術術後後
経経過過年年数数にに相相関関をを認認めめたた (Johson et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2013)。。

肝肝線線維維化化とと関関連連すするる因因子子
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肝肝線線維維化化とと関関連連すするる因因子子

• 106例例のの肝肝生生検検にによよるる組組織織学学的的診診断断ががななさされれたたFontan術術後後患患者者ココホホーートトににおおけけるる検検
討討でで、、血血小小板板数数のの経経時時的的変変化化、、APRI、、FIB-4 indexがが肝肝線線維維化化スステテーージジとと相相関関ししてて
いいたた (Emamaullee et al. JHEP Rep. 2021)。。

• Transient elastography (Fibroscan) ととELFススココアアははFALD線線維維化化とと関関連連ししななかかっったた
(Shin et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2022)。。

肝肝線線維維化化とと関関連連すするる因因子子
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• FALDのの病病態態生生理理とと肝肝線線維維化化のの特特徴徴

• 画画像像検検査査

• 肝肝線線維維化化評評価価 (エエララスストトググララフフィィーー/血血清清ママーーカカーー)

• 肝肝臓臓ののフフォォロローーアアッッププ間間隔隔

Agenda

年齢 血小板 AST ALT γ-GTP T. Chol PT-INR T. Bil Cr Na

AST/ALT ratio 〇 〇

APRI score 〇 〇

Forns index 〇 〇 〇 〇

FIB-4 〇 〇 〇 〇

CDS 〇 〇 〇 〇 〇

Pohl score 〇 〇 〇

MELD score 〇 〇 〇 〇

MELD-XI score 〇 〇

肝肝線線維維化化予予測測ススココアア・・肝肝予予備備能能評評価価ススココアア
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九州大学大学病院

肝臓・膵臓・胆道内科

⚫ 肝肝評評価価がが必必要要なな症症例例はは成成人人先先天天性性心心疾疾患患ググルルーーププかからら肝肝臓臓・・膵膵臓臓・・胆胆道道内内科科にに紹紹
介介 ( ““循循環環器器術術後後外外来来””枠枠をを設設定定)。。

⚫ 循循環環器器術術後後外外来来でではは、、FALD以以外外のの肝肝疾疾患患 (ウウイイルルスス性性、、代代謝謝性性、、自自己己免免疫疫性性等等) 
ののススククリリーーニニンンググとと腹腹部部エエココーーにによよるる肝肝硬硬度度測測定定おおよよびび肝肝細細胞胞癌癌ののササーーベベイイラランンスス
をを行行っってていいるる。。

⚫ 肝肝線線維維化化のの非非侵侵襲襲的的評評価価方方法法はは未未確確立立でであありり、、心心臓臓カカテテーーテテルル検検査査時時にに併併せせてて
経経皮皮的的肝肝生生検検もも行行ううここととをを提提案案。。

⚫ 紹紹介介患患者者数数
2010年年6月月～～2021年年5月月：： 9例例 (全全例例Fontan術術後後)
2021年年6月月～～2023年年5月月：：46例例 (Fontan術術後後44例例、、フファァロローー四四徴徴症症3例例、、他他2例例)

九九州州大大学学病病院院ににおおけけるるFALD診診療療体体制制

• フフラランンススののSessaららははFALDのの有有無無、、年年齢齢にに応応じじたたフフォォロローーアアッッププ間間隔隔をを提提唱唱ししてていいるる
(JHEP Rep. 2021)。。

FALDののフフォォロローーアアッッププ

• Mayo clinicののHilscherららはは、、フフォォンンタタンン術術後後10年年でで年年にに1回回のの採採血血とと腹腹部部エエココーーをを推推
奨奨ししてていいるる (Hilscher et al. Congenit Heart Dis. 2017 ) 。。
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謝謝辞辞

九九州州大大学学病病院院

循循環環器器内内科科
西西﨑﨑 晶晶子子、、柿柿野野 貴貴盛盛、、坂坂本本 一一郎郎、、

小小児児科科
永永田田 弾弾、、山山村村 健健一一郎郎

肝肝臓臓・・膵膵臓臓・・胆胆道道内内科科
黒黒坂坂 一一輝輝、、堀堀内内 敦敦史史、、日日置置 智智惟惟、、
青青柳柳 知知美美、、高高橋橋 基基、、井井本本 効効志志、、
合合谷谷 孟孟

• 肝肝酵酵素素ががほほぼぼ正正常常なな症症例例をを含含めめ、、Fontan術術後後10年年ででほほぼぼ全全例例でで肝肝線線維維化化
がが生生じじるる。。

• FALD肝肝硬硬変変、、FALD肝肝細細胞胞癌癌はは予予後後不不良良でであありり、、早早期期診診断断がが重重要要ででああるる。。

• 血血清清ママーーカカーーややエエララスストトググララフフィィにによよるるFALD肝肝線線維維化化のの非非侵侵襲襲的的評評価価法法
はは未未だだにに確確立立ししてていいなないいがが、、血血小小板板減減少少をを来来ししてていいるる症症例例はは要要注注意意。。

• 肝肝臓臓フフォォロローーアアッッププのの間間隔隔ににつついいててははままだだココンンセセンンササススははなないいがが、、6ヶヶ月月おお
ききにに肝肝胆胆道道系系酵酵素素・・腫腫瘍瘍ママーーカカーー (AFP) のの採採血血、、エエララスストトググララフフィィ (エエココーー
/MRI)、、画画像像検検査査 (腹腹部部エエココーー/EOB 造造影影MRI/造造影影CT)がが望望ままししいい。。

• 肝肝臓臓内内科科医医がが併併診診開開始始すするるタタイイミミンンググににつついいててはは、、各各施施設設ででごご協協議議下下ささいい。。

Take Home Message

S3-2_14



Fontan術後の目標

• 慢性心不全状態

• 多臓器疾患

低い静脈圧を維持すること

遠隔期

Fontan手術後の腎障害
への対応

東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科

西村智美

第28回ACHDセミナー
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Fontan手術～～>末期腎不全

腎血流低下

腎前性腎不全

末期腎不全

高い中心静脈圧

低い心拍出量

Fontan 循環

腎代替療法

静脈うっ血
慢性心不全

腎炎
チアノーゼ腎症
糖尿病性腎症

SGLT2阻害薬

ループ
K保持・アルドステロン拮抗
サイアザイド系
トルバプタン

利尿薬

レニン－アルドステロン系阻害薬
β遮断薬

抗凝固薬、抗血小板薬 など

高血圧
高脂血症
高尿酸血症 etc.

多多臓臓器器疾疾患患

腸管

腎うっ血
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Na依存性グルコース共輸送体(SGLT)2阻害薬

大規模臨床試験
1. DAPA-HF
2. EMPEROR-Reduced
3. EMPEROR-Preserved

SGLT2阻害薬の作用
• 利尿(浸透圧＋Na利尿)作用
• 交感神経の調節作用
• 心筋エネルギー代謝改善作用
• 腎保護作用

ダパグロフリジン(フォシーガ®)、エンパグリフロジン(ジャディアンス®)

糖尿病の有無にかかわらず、心不全患者の心血管死、
心不全悪化イベントの抑制効果が示された。

CKD(stage2)
n=22

非CKD
n=125

P値

チアノーゼ性心疾患 17 (77.3%) 59 (47.2%) 0.011

Fontan 14 (63.6%) 9 (7.2%) < 0.001

利尿薬 9 (42.9%) 21 (16.8%) 0.019

ACE阻害剤 6 (28.6%) 14 (11.2%) 0.083

β遮断薬 3 (14.3%) 7 (5.6%) 0.173

肺血管拡張薬 5(23.8%) 5 (4.0%) 0.007

術後の急性腎障害 11 (50%) 62 (49.6%) 0.972

Fontan手術後、小児期から腎機能が低下して
いるケースがある。

（ Pediatric Cardiology (2022) 43:1020–1028：改変）

乳幼児期に開心術を受けたCHD患者のCKD
発症頻度と危険因子について

• 開心術後2年以上経過した147例
• 年齢 中央値3歳
• 患者背景 CKDstage2：

Fontan（64%）
多くで利尿薬、血管拡張薬が投与
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末期腎不全～～>腎代替療法
• 腎移植
• 維持透析

(Case Reports in Cardiology 2022)

Fontan術後 5症例
年齢：21～45歳
追跡期間：3か月～24か月
NYHA classⅡ～Ⅲ 

尿量増加
浮腫、胸水の減少
有害事象なし
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腎移植の症例報告
• 単心室 24歳男性
• 新生児期心原性ショックに伴う両側腎皮質壊死
• 17歳で生体腎移植（母親から）
• 移植後7年経過、腎機能は低下しているが機能している

2021年

腎移植の成績

(日本移植学会 2022臓器移植ファクトブックより)

• 生体腎移植が90%以上で献腎移植と比べ
圧倒的に多い

• 移植腎が機能している患者さんの割合
（生着率）
過去10年間で、

1年 99.2%
5年 96.7%
10年90.7%と高い
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維持透析
腹膜透析 or 血液透析
心不全治療における体液管理：血液透析
ドライウェイトを設定し、バイタルサインをみながら可能な範囲で除水する
透析中低血圧になると除水が困難→昇圧剤を使用しながら継続

バスキュラーアクセス
✔ 表在化動脈：血管径、血管の耐用年数
✔✔ 長期留置カテーテル：感染のリスク、多血の場合は閉塞のリスク

内シャント：心機能の面で心負荷がかかる

腎移植の問題点

• 麻酔薬による血圧低下→腎の灌流圧を保持することが困難
• 灌流が悪く生着しなかった場合、開腹しているため腹膜透析がで
きず血液透析となる。

 術中に腎の灌流圧を保持できるか

 腹膜透析をどこまで継続できるか
 血液透析：長期的には？凝固系、不安定な前負荷で循環維持ができる？
 アクセスラインの問題
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症
例 診断名

F術から
カテまで
の期間(年)

透析にな
るまでの
期間(年)

CVP
(mmHg)

AAo
(mmHg)

Qs
(L/min/m2)

Rp
(WU)

Rs
(WU)

EF
(%)

SaO2
(%) 備考

1 Asplenia
SLV

1 11 12 80 2.6 2.6 20 40 95 F術後カテ

12 0 12 120 3.7 0.9 21 32 93 腎移植検討

2 DORV
9 7 9 100 2.9 1.2 24 60 96 Cr >１

15 1 12 120 3.5 1.2 23 60
(MRI) 96 腎移植検討

3 SRV 28 11 12 116 2.8 2.1 27 48 96
TCPC
conversion
検討

4 Asplenia
AVSD 6 21 8 116 1.9 1.6 43 51 91

心臓カテーテル検査

当院の維持透析症例

症例 診断名 年齢 性別 Fontanの
タイプ 合併症・既往歴 腎合併症

1 Asplenia
SLV 22 男 Lateral tunnel

TCPC 新生児期ショック 低形成腎

2 DORV 28 女 Fontan(APC) なし なし

3 SRV (46) 男 Fontan(APC) 心房細動、肺血栓塞栓症 なし

4 Asplenia
AVSD (54) 男 Intra atrial

TCPC 糖尿病、高血圧、脳梗塞 チアノーゼ腎症
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結語

• Fontan術後遠隔期では慢性腎不全が進行している可能性がある。

• 腎代替療法については腎臓専門医と連携の下、心不全管理や予後
などを考慮し方法を選択する。

• 腎代替療法後の問題点や生命予後については今後の症例の蓄積が
求められる。

症
例 診断名 透析開始

年齢 原因 透析
方法 経過 転帰

1 Asplenia
SLV 12 低形成腎、

腎虚血 PD
PD関連腹膜炎にて

2回 PDカテーテル入替
カテーテル出口部感染

生存
PD継続 10年

2 DORV 19 心疾患に伴う
腎前性腎不全 PD PD関連腹膜炎・膵炎のためPD中止

長期留置カテーテルでHD施行
生存
PD 4年 → HD 5年

3 SRV 46 腎うっ血、
低血圧 HD 透析テンポラリーカテーテル感染

心不全、低血圧
6か月後
心不全死

4 Asplenia
AVSD 50 高血圧、

チアノーゼ腎症 HD 表在化動脈を作成
脳梗塞、感染、出血、心不全

4年後
心不全死

透析後の経過
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第第2288回回成成人人先先天天性性心心疾疾患患セセミミナナーー

ＣＣＯＯＩＩ 開開示示

演演題題発発表表内内容容にに関関連連しし、、発発表表者者ららにに開開示示すすべべきき

CO I 関関係係ににああるる企企業業ななどどははあありりまませせんん。。

発発表表者者：：◎◎桂木真司

第28回成人先天性心疾患セミナー
2023年6月10日

榊原記念病院産婦人科 鈴木僚
循環器小児科
心臓血管外科

聖路加国際病院循環器内科
国立循環器病研究ｾﾝﾀｰ
三重大学産婦人科
杏林大学循環器内科

疾患と妊娠出産

嘉川忠博
髙橋幸宏
木島康文
神谷千津子
田中博明
佐藤徹

中尾真大
高梨秀一郎
丹羽公一郎

吉松淳
池田智明

宮崎大学医学部附属病院 産婦人科 桂木真司

宮崎大学医学部附属病院



S4-1_2

《妊娠の際厳重な注意を要するあるいは
妊娠を避けるべき心疾患：日循ガイドライン》

⚫肺高血圧 (Eisenmenger症候群を含む)

⚫流出路狭窄 (大動脈弁高度狭窄、>40～50mmHg)

⚫心不全 (NYHAⅢ度以上、LVEF<35～40%)

⚫マルファン症候群 (大動脈拡張期径>40mm)

⚫人工機械弁

⚫チアノーゼ性疾患 (酸素飽和度<85%)

先天性心疾患とPreconceptional
Counseling

◆妊娠・出産は安全か、子供を普通に産めるのか

◆普通の子どもが生まれるのか

◆ どの状態だと出産が難しいのか、避妊すべきか、妊娠継続が可
能か、流産が多いのか。

◆妊娠中に気を付ける事は何か

◆妊娠中におこる心臓合併症は何か

◆帝王切開になるのか

◆服用中の薬剤はどうするのか、授乳時は大丈夫か

◆子どもを普通に育てられるのか

◆子どもが成人するまで元気でいられるのか
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先天性心疾患関連-肺高血圧症35例の妊娠予後

≥40mmHg

合計

未未修修復復 ASD 11例例、、VSD 16例例、、PDA 7例例、、ECD 1例例

Katsuragi Circulation J 2012

肺肺高高血血圧圧症症のの分分類類
((NNiiccee,,  FFrraannccee;;  22001133))

第1群. 肺動脈性肺高血圧（PAH）

1.1 特発性PAH (IPAH)

1.4 各種疾患に伴うPAH

1.4.4 先天性心疾患（CHD-PAH）

第2群. 左心性心疾患に伴う肺高血圧

第3群. 肺疾患/低酸素血症に伴う肺高血圧症

第4群. 慢性血栓塞栓性肺高血圧（CTEPH）

第5群. 詳細不明のメカニズムによる肺高血圧症
Simonneau G et al. J Am Coll Cardiol 2013;62:D34-41.

PAH; pulmonary arterial hypertension 
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・ 軽症例（ mPA<40）は満期近くまで無症状
・ 重症例（ mPA≥40）は早期に症状出現、息切れ等
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0

50

100

7月26日 8月15日 9月5日 9月26日 10月3日 11月22日 4 月9日 5月23日

Epoprostenol

65

(mmHg)
mPAP

0
2
4
6
8

(Wood 
Units)

PVR

0

100

200

Cesarean section
Pregnancy 37w 2800g female

BNP(pg/ml)

Pleural
effusion

Pregnancy 28 weeks

NYHA class Ⅱ

10 Month

First goal mPAP≤35

出生時にASDと診断。
1999年：12歳心カテASD 12mm, Qp/Qs 1.2, mPAP 24mmHg.  
2014年：27歳妊娠26週でASD-PAHにて紹介.

2次口欠損型ASD, 左室は圧排.TRPG 63mmHg, Qp/Qs 1.2, PS(-).

27 歳 ASD-PAH
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肺肺高高血血圧圧症症のの成成因因

肺高血圧

肺血流の増加

（心房位）左右短絡

先天性心疾患（ASD) 肺高血圧

肺血流の低下

肺高血圧

血管収縮・リモデリングなど

ACHDの妊娠が自然予後に及ぼした影響

31歳
分娩後3年

27歳
妊娠26週

12歳

NYHA Ⅰ
カテーテル検査, mPAP=24

息切れ

0歳
ASD

経過観察 〃 〃 〃 〃 〃 〃 〃 〃

トラクリア
年

フローラン
年

ドルナー
プロサイリン

年

アデムパス
年

タダラフィル
年

ベラサス
ケアロード

年

エポプロステノール「 」
年

レバチオ
年

オプスミット
年

ヴォリブリス
年

Epo 65n

NYHA Ⅱ

Epo 70n
ｱﾝﾌﾞﾘｾﾝﾀﾝ
7.5mg

セレキシパグ
年

妊娠1年前までPHはなかった。ASDであるが発症後
の病態はほぼIPAH。PHの発症時期が妊娠と重なっ
た。妊娠が契機になったかもしれない。

ここで穴を閉
じて治療され
ていたら・・
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AASSDD閉閉鎖鎖のの適適応応
～～肺肺高高血血圧圧症症例例ににおおいいてて～～

✓ Mean PAP/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.

✓ 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.

SAP; systemic arterial pressure, SVR; systemic vascular resistance

PPAAHH--AASSDDにに対対すするる治治療療戦戦略略

PAHに対して

✓PAH特異的治療薬(DTT)

エンドセリン受容体拮抗薬・PDE-5阻害剤・プロスタノイド

✓支持療法

利尿剤・強心剤・（在宅）酸素療法など

ASDに対して

✓閉鎖する vs. しない

✓外科的閉鎖術 vs. カテーテル閉鎖
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妊妊娠娠前前のの治治療療戦戦略略：：Treat and partial repair
30歳 女性

TRPG 110mmHg 57mmHg 43mmHg

Patch closure with 7mm 
fenestration

Tadalafil
Ambrisentan
Beraprost sodium

PPAAHH--AASSDDのの頻頻度度

91%

2% 4% 3% Mean PAP <25 mmHg

(n=588)

PAH asscoiated with others

(n=11)

PAH-ASD PVR <3 WU (n=24)

PAH-ASD PVR >3 WU (n=23)

N=646

Kijima Y et al. Circ J 2016;80:227-34.
2006.1～2014.12
Subjects attempted for transcatheter ASDclosure

MMeeaann  PPAAPP  ≥≥2255 mmmmHHgg
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large VSD（17mm) 両方向性シャント（Qp/Qs 0.84）
右室肥大、TRPG 71mmHg

経胸壁心エコー図検査(妊娠9週)

✿NYHAⅢ
✿現病歴

3 歳 ；Eisenmenger 症候群の診断
14 歳 ；RHC : PA114/50 (76) Qp/Qs 0.69 PVR 1560 dyne×s/cm5

25 歳 ；血痰 , HOT
27 歳 ；ベラプロスト

37 y.o ；流産
40 y.o ；妊娠9週

Ht 152cm BW 45kg BP 108/64mmHg HR 90/min Sat 85% (room air) clubbed finger
ABG: PH 7.40 PCO2 30.4Torr PO2 53.6Torr HCO3 18.6mmol/l BE-4.3mmol/l
RBC 697×104 /μl Hb 21.1 g/dl, Cr 0.54 mg/dl D-dimer 1.0ug/ml
BNP 28 pg/ml

40 歳 VSD-Eisenmenger
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20week  After delivery 

post-partum 16days

BNP
(pg/ml)

11 13 15 17 19 21 23 25 27
妊娠週数

1 3 5 7 14
分娩後日数

Heparin 10,000u/d

0

20

40

60

80

100

120

140

160

180
Bosentan

Tadalafil 40mg/day20
Cesarean section (28 week)

(Nitric Oxide) 62.5mg/day

Epoprostenol

酸素

疲労感
息切れ
脈拍数↑
NYHAⅢ

VSD Eisenmenger
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尖尖弁弁

• TTE: AVA 0.75cm2(連続の式), (trace1.1cm2), Peak 63, mean36mmHg

妊娠
初期

分娩1
年後

40 40mm

47mm

《妊娠の際厳重な注意を要するあるいは

妊娠を避けるべき心疾患：日循ガイドライン》

⚫肺高血圧 (Eisenmenger症候群を含む)

⚫流出路狭窄 (大動脈弁高度狭窄、>40～50mmHg)

⚫心不全 (NYHAⅢ度以上、LVEF<35～40%)

⚫マルファン症候群 (大動脈拡張期径>40mm)

⚫人工機械弁

⚫チアノーゼ性疾患 (酸素飽和度<85%)
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24

⇒AVR magna 23mm with Konno procedure + AAR Jgraft 24mm
29歳, 自然妊娠, 妊娠38週で2784g 女児経膣分娩.

28歳, Monocuspid valve, Mean PG 51mmHg, AVA0.84cm2, 上行大
動脈拡張, 息切れ, 挙児希望.

43mm

• TTE : AVA1.0cm2, AVA 4m/s, Peak 63, mean37mmHg
• CPX : AT91%, PeakVO2 24.3, 最高心拍169bpm, 症状なし

• ｶﾃｰﾃﾙ圧較差20-25mmHg
• 妊娠中のﾘｽｸそれほど高くない

⇒妊娠39週 経腟分娩 無痛分娩
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若若年年者者のの生生体体弁弁のの劣劣化化はは早早いい場場合合ががああるる：： 歳歳でで
のの 例例

年年後後 歳歳でで

強い石灰化のため弁尖の形状が変形、解放制限が強い

• AS合併妊娠の予後は著明に改善しており、無症状であれば妊娠中の合

併症は比較的少ない。 (Orwat et al.,2016).  

• Mod/Sev例で有症状例は妊娠前外科治療（AVR）を慎重に検討。

• 若年者の生体弁の耐久性を説明する、妊娠により reAVRの時期が早くな

る。(Batra et al.,2018).

• 妊娠中にASの進行を認める場合があり、検査は細目に（妊娠中3回）行う。

近近年年のの ＋＋妊妊娠娠ままととめめ

(16y, TGA) AVR (CE23mm) 9年後 25歳で re-AVR

強い石灰化のため弁尖の形状が変形、解放制限が強い
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まま とと めめ

• 妊娠前の心機能評価、妊娠のリスクの説明が重要である。

• 各々の心疾患の特徴を理解し、妊娠中に定期的な心機能

評価を行う。

• 妊娠中の適切な薬剤治療、分娩、集学的治療で母体予後

を改善する事ができる。



月経異常の管理と実際

東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科

島田衣里子

一般的な月経のはじまりとリズム

•日本人の平均の初経年齢 12.3±1.0歳

•初潮時の平均身長 152cm, 平均体重 43kg

→ 一般的に身長が147-148cm に

達すると初潮がおこる。

•正常では25-38日周期で、周期ごとの日数変動が6日以内
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月経周期

•初経後、1年以内は無排卵周期が約80%。

• 18歳ごろでも約30%は無排卵周期のため、まだ月経周期は不規則
だったりする。

•個々の月経周期が確立されるのは月経開始からおよそ6年前後。

月経の正常と異常

異常正常

早発月経 10歳未満12歳月経開始

遅発月経 15歳以上

原発無月経 primary amenorrhea18歳で月経みない

頻発月経 polymenorrhea 24日以内25-38日月経周期

希発月経 oligomenorrhea 39日以上

無月経 amenorrhea 90日以上

過長月経 8日以上3-7日月経持続日数

過短月経 2日以下
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月経異常による問題

• 11-14歳で骨密度の年齢増加率が最大になり、18歳で骨量のピーク
Theintz G, et al. J Clin Endocrinol Metab 1992 ; 75 : 1060―1065

• 10代での骨形成時には、①十分なカルシウムの摂取 ②適切な運
動 ③順調な月経（＝エストロゲン分泌）が必要。

＝10代の無月経は骨粗鬆症のリスクを増す。

•無月経や月経不順により、エストロゲンの過剰分泌となり、子宮内
膜の増殖

＝子宮体癌のリスク

先天性心疾患と月経

• 先天性心疾患患者の月経は、13.3歳とコントロールが13.1歳であるのに比べ
てすこし遅めである。

Drenthen W. et al. Congenit Heart Dis 2008;3:277-283

• チアノーゼのある場合とない場合を比較した場合、初経年齢が13.9歳と有意
に遅く、月経リズムが不規則であった。

Canobbio M.M. et al. Pediatr Cardiol 16:12-15, 1995

• チアノーゼがある場合や、複雑心奇形である場合には、ない場合に比べて初
経年齢が遅い。

Vigle M. et al. Am J Cardiol 2010; 105:538-541
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先天性心疾患と月経

月経異常の頻度 （n=1593) 18-53yo

9.2% (147)原発性無月経

11.4% (181)続発性無月経

6.5% (103)頻発月経

5.6% (90)希発月経

7.3% (117)過多月経

月経異常のリスク因子
・チアノーゼ
・初潮前に姑息術のみを受けていた人
・複雑心奇形
・手術回数 Drenthen W. et al. Congenit Heart Dis 2008;3:277-283

不正性器出血

通常の月経はホルモン消退性出血

月経前にホルモンが下がることで子宮内膜がすこしず
つ剥がれ落ちて出血する場合

排卵がなく、卵胞ホルモンにより内膜が厚くなって、や
がて剥がれ落ちて破綻性出血をきたす場合

機能性子宮出血

悪性腫瘍（子宮体癌、子宮頸癌）
子宮筋腫
感染
子宮内膜炎

器質性疾患によるもの

妊娠に伴うもの
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抗凝固療法中の
異常性器出血に対する治療

1．ミレーナ（IUS, 黄体ホルモン放出システム）
２．プロゲステロン製剤
３．リュープリン（GnRH受容体アゴニスト）

Bradley LD, et al. Am J Obstet Gynecol. 2016 Jan;214(1):31-44

経口避妊薬 Oral contraceptives

• エストロゲンとプロゲストーゲンによる合剤。

•排卵抑制作用・頸管粘液分泌抑制・受精卵着床抑制作用による避妊
効果を発揮。

•月経周期を整え、月経量を減らすので過多月経などでも使用される。

• エストロゲンの量によって50μgより高いものを高容量、50μgのものを
中用量、50μg未満にしたものを低用量と分類する。

• エストロゲンの副作用で重要なものが好血栓性（凝固因子の産生を
促進し、凝固抑制因子を低下させる）
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経口避妊薬（混合）の使用基準

Women's Health (2007) 3(6), 711–717

プロゲステロン（黄体ホルモン）製剤

• ジドロゲステロン（デュファストンⓇ ）：天然に近い黄体ホルモン
無月経：一定期間服用し子宮内膜を維持させる、その後服用を中止して月経

を起こさせる。
機能性子宮出血：子宮内膜を維持してはがれにくくすることで出血をおさえる。

弱い排卵抑制効果のため、少し月経が遅れたり、不正出血
がみられる場合もある。

• ジエノゲスト（ディナゲストⓇ ）：黄体ホルモン系の子宮内膜症の薬
月経困難症に有効。卵胞ホルモンの分泌をゆるめ、子宮内膜病変に直接
作用することで病巣組織の増殖を抑える、中止により再燃することがある。
血栓症の心配なく、骨粗鬆症もすくない
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GnRH受容体アゴニスト （偽閉経療法）

•下垂体からの性腺刺激ホルモンの分泌がなくなることで、エストロゲン
の分泌を抑え、子宮内膜の増殖を抑える。

• 4週に1度の皮下注射（リュープリンⓇ）・点鼻薬（スプレキュアⓇ）

•副作用として更年期症状・エストロゲンの低下による骨内のカルシウ
ム低下、一過性に不正出血を起こすことがある。

• GnRHアンタゴニスト（レルゴニクス、レルミナⓇ錠）も同様の経口薬。6
か月以上は内服できない。

骨粗鬆症に注意しながら使うこともある。

ミレーナ：黄体ホルモン含有型子宮内避妊器具

•子宮内に黄体ホルモン（ﾚﾎﾞﾉﾙｹﾞｽﾄﾚﾙ）を放出

→ 排卵は抑制しないが、子宮内膜が非定型的内分泌期像に変
化し、受精卵の着床阻止効果高い

→ 内膜の変化により月経量が減る。

継続性（2～5年）がある。

挿入時の迷走神経反射・感染性心内膜炎に注意

→肺高血圧・Fontan術後は挿入時に注意。
IEリスクの高い弁置換後などでは注意。

S4-2_7



抗凝固薬と過多月経

J Gen Intern Med 2022;37(11):2803–10

Take home message

 過多月経による貧血は心不全に影響することがあるため、婦人科
と連絡をとりながら適切な管理を行う必要がある。

 血栓リスクのある患者では、エストロゲンを含む薬剤を使用せずに
治療する必要があることをかならず伝えておく。

 無月経は骨粗鬆症のリスクになるため、適切な管理を婦人科とと
もに行う。
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其の一. 初対面時のピットフォール

代、 術後
高校卒業以降通院無く、

妊娠を契機に久しぶりの受診

手術した肺動脈弁に
逆流が重度あります。
妊娠中もその後も、
定期的な通院と、い
ずれ再手術などが必
要です。

後
日

母

娘には手術で治った
と伝えてきたのに、
勝手に説明しないで
ください

受診後パニック状態
の娘から実家に連絡
がありました（怒）

今今ままでで受受けけたた説説明明とと本本人人のの了了解解度度をを把把握握すすべべしし

妊娠・出産管理
における

ピットフォール

国立循環器病研究センター産婦人科
神谷 千津子
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其の三. 症状が分かりにくいピットフォール

結構頻繁に
動悸がして
しんどいです

たまに動悸
を感じますが
大丈夫

ホ
ル
タ
ー
心
電
図

洞性頻脈

代、 修復術後妊娠

心機能低下
貧血
甲状腺

どの状況でも 、 は増加している

痛みはない
けど、足が
パンパン 妊娠性浮腫

妊娠高血圧症候群

右心由来

動動悸悸、、息息切切れれ、、浮浮腫腫のの病病的的判判断断はは時時にに困困難難

其の二. 薬剤添付文書のピットフォール
代、 延長症候群

失神既往、内服治療中
妊娠初期

妊娠中から産後は不整
脈リスクも増えます。
致死性不整脈予防のた
め、内服しているナド
ロールは、子宮内胎児
発育遅延と新生児低血
糖に留意して、妊娠中
も継続しましょう。

翌
月

ネットで調べたら、
妊娠中は内服しては
ダメ、とあったので、
やめていました

ええっ。何事も
なくてよかった
けど・・・

処処方方のの際際はは、、十十分分にに説説明明しし同同意意をを得得るるべべしし
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オキシトシン
拮抗薬

Caチャンネル

子宮平滑筋
Ca++濃度

プロスタグランジン受容体

プロスタグランジン合成阻害剤

プロゲステロン

β受容体
作動薬

オキシトシン
受容体

β2受容体

cGMP

NOドナー

硫酸マグネシウム
Ca拮抗薬

子宮収縮を抑制する作用機序

より引用改変

どの治療薬も妊娠延長効果は、最長 週間まで 劇的な切迫抑制効果は無い）

其の五. 切迫早産治療のピットフォール

其の四. 検査正常値が違うピットフォール

妊妊娠娠中中はは、、様様々々なな検検査査値値がが変変動動すするるここととをを知知るるべべしし

非妊婦 妊娠初期 妊娠中期 妊娠後期
ヘモグロビン
白血球 ×

μg
プロテイン 活性

アルドステロン
レニン活性
総コレステロール

コレステロール
± ± ± ±
± ± ± ±
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其の六. 妊娠高血圧症候群のピットフォール

加加速速度度的的にに心心疾疾患患合合併併妊妊娠娠予予後後をを悪悪くくすするる

歳代 術後、 、

帝王切開翌日妊娠
重症加重型

妊娠高血圧腎症

塩酸リトドリン (β 選択的作動薬）
小学生時に 症候群と診断。
年 回、短時間の動悸発作があったが受診なし。
妊婦健診医には、既往を申告していなかった。
妊娠 週 日：切迫兆候に対し塩酸リトドリン内
服を開始。
妊娠 週 日：塩酸リトドリン内服 時間後より
頻脈発作出現し、 時間以上続くため緊急搬送。

来院直後、自然停止。塩酸リトドリンを中止した。
その後は短時間発作のみ。 週自然陣発、分娩

歳、初産婦

其の五. 切迫早産治療のピットフォール

循循環環器器疾疾患患合合併併妊妊婦婦でではは、、リリトトドドリリンンはは控控ええるるべべしし
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其の八. 産後≠妊娠前のピットフォール

当たり前だが、育児という負荷が増えます

ワンオペ育児で心不全 子供の風邪がうつり喀血 お子さんの都合で受診遅れ

適適切切なな病病識識をを持持ちち、、周周囲囲ののササポポーートト体体制制作作りりをを

其の七. 心拍応答低下のピットフォール

AACCHHDD女女性性でではは、、SShhoocckk  iinnddeexxをを過過信信すするるべべかかららずず

代、
術後

経膣分娩後

分娩 処置終了
出血量： ＋ ｇ

顔面蒼白 輸血・ 決定
総出血量

：

心
拍
数

・
収
縮
期
血
圧

総
出
血
量

・

バ
ラ
ン
ス
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其其のの一一、、今今ままでで受受けけたた説説明明とと本本人人のの了了解解度度をを把把握握すすべべしし

其其のの二二、、処処方方のの際際はは、、十十分分にに説説明明しし同同意意をを得得るるべべしし

其其のの三三、、動動悸悸、、息息切切れれ、、浮浮腫腫のの病病的的判判断断はは時時にに困困難難

其其のの四四、、妊妊娠娠中中はは、、様様々々なな検検査査値値がが変変化化すするるここととをを知知るるべべしし

其其のの五五、、循循環環器器疾疾患患合合併併妊妊婦婦でではは、、リリトトドドリリンンはは控控ええるるべべしし

其其のの六六、、妊妊娠娠高高血血圧圧腎腎症症はは加加速速度度的的にに妊妊娠娠予予後後をを悪悪くくすするる

其其のの七七、、AACCHHDD女女性性でではは、、SShhoocckk  iinnddeexxをを過過信信すするるべべかかららずず

其其のの八八、、産産後後≠≠妊妊娠娠前前。。当当たたりり前前だだがが、、育育児児とといいうう負負荷荷がが増増ええるる

適適切切なな病病識識をを持持ちち、、周周囲囲ののササポポーートト体体制制作作りりをを
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Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

完完全全大大血血管管転転位位症症 MMuussttaarrdd術術後後

4400代代 女女性性

✔術後遠隔期の心不全増悪
✔不整脈（頻脈と伝導障害）
✔社会的背景

Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

セッション5

症例検討 ①

北北里里大大学学循循環環器器内内科科学学

小板橋俊美

第28回成人先天性心疾患セミナー
2023.06.10. in WEB
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Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

完完全全大大血血管管転転位位症症（（TTGGAA）） II型型、、動動脈脈管管開開存存症症（（PPDDAA））合合併併例例

MMuussttaarrdd手手術術：心膜や人工材料を用いた心房内血流転換術
心房中隔を切除し、心房内にバッフルを縫着して

SVC, IVCの血流を僧帽弁へ、PV（肺静脈）の血流を三尖弁へ導く。

全身→右房→右室→大動脈→全身

肺→左房→左室→肺動脈→肺

RRVV

LLVVTTVV

PPAAAAoo

※チアノーゼは改善するが、右室が体心室となる。図解先天性心疾患

MMVV

PV

SSVVCC・・IIVVCC

心房内血流転換

Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

完完全全大大血血管管転転位位症症（（TTGGAA）） II型型、、動動脈脈管管開開存存症症（（PPDDAA））合合併併例例

TTGGAA  : 右室から大動脈が、左室から肺動脈が起始して
いる先天性心疾患。

全身→右房→右室→大動脈→全身

肺→左房→左室→肺動脈→肺

卵円孔 PDA

RRVV

LLVV

RRAA

LLAA
PPAA

AAoo

PPDDAA

PPFFOO

※I型：VSD（心室中隔欠損症）がないもの図解先天性心疾患

強い
チアノーゼ

TTVV

MMVV
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Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

症症例例 4400代代 女女性性 TTGGAA（（II型型））MMuussttaarrdd術術後後

【現病歴】

生後5ヶ月 他院大学病院でMustard手術およびPDA結紮術を施行。

小学2年生時の転居を機に、通院が途絶えた。

中学生時代には運動部に所属し、問題なく過ごす。

19歳時 妊娠し、自然分娩。無症状で経過し、通院はせず。

31歳時 第2子の妊娠中に心不全を発症し、他院大学病院に妊娠30週より管理入院。

TRの増悪（severe）を認め、利尿剤、ACE阻害薬、MRAが開始され、mildに改善。

妊娠37週で無痛分娩。産後1年で通院を自己中断。

36歳時 労作時息切れが強くなり、近医受診。薬物療法を再開し、NYHAII度。

37歳時 当院紹介。

【紹介時内服薬】
フロセミ 30㎎、スピロノラクトン 50㎎、ロサルタン 6㎎

【紹介時現症】
NYHAII度、身長 156cm, 体重 52kg、血圧 112/57 mmHg、脈拍 75 bpm 整、SpO2 96% (R.A.)

Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

症症例例 4400代代 女女性性

＃慢性心不全（NYHA機能分類III）

・体心室右室の収縮能低下

・三尖弁逆流(TR)

・baffle leak（SVCとRAの交通）

＃ 発作性心房粗動（pAFL） 4年前～

＃ I度房室ブロック（PR 365ms) 進行性のPR延長

完全大血管転位(TGA) I 型、動脈管開存症（PDA）
→Mustard手術、PDA結紮術後（生後5ヶ月）

進行性病態に対する薬物療法、外科治療、不整脈治療
可否と社会的背景を考慮した介入タイミングの検討
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Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

症症例例 4400代代 女女性性 TTGGAA（（II型型））MMuussttaarrdd術術後後

【当院紹介後の経過】

紹介時（37歳時）はNYHA IIｓであったが、徐々にNYHA ＩＩm～III に悪化。

2016年 イベントあり

2019年 NYHAＩＩＩに増悪。心不全治療薬を強化。

CTAで腎臓癌を指摘され、右腎腫瘍切除。

心電図でAFLが確認され、以後持続。

2020年 介入ポイントの模索のため心臓カテーテル検査、CMR, CPX施行。

※SVCからRAへ交通（baffle leak）が発覚。

NYHAIIm-III と横ばい（コロナ禍）。

2022年 自然にIAVBに復すが、症状は変わらず。

2023年 病態の再評価のために精査。

【内服薬】
アゾセミド 30㎎、スピロノラクトン 50㎎、ロサルタン 25㎎、エドキサバン 30mg

Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

症症例例 4400代代 女女性性 TTGGAA（（II型型））MMuussttaarrdd術術後後

【紹介時（37歳）検査所見】

【血液検査所見】

・貧血、多血なし
・腎肝機能障害なし
・BNP 65.5 pg/ml

HR 60bpm、PR 328ms、 QRS 113ms
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Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

問問題題点点

TTGGAA（（II型型））MMuussttaarrdd術術後後

●慢性心不全（NYHAIII）
・進行性、両心不全
・体心室右室の機能低下 内科的治療の強化
・TR
・baffle leak 外科的介入をすべきか？

●不整脈
・心房粗動→介入すべきか？
・伝導障害→進行性であり、将来的には徐脈性不整脈へ

ペースメーカ？CRT？

●社会的背景を考慮した介入のタイミングおよび方法は？

Kitasato University, Cardiovascular Medicine, 2023

症症例例 4400代代 女女性性 TTGGAA（（II型型））MMuussttaarrdd術術後後

【当日供覧】
・心エコー図
・心臓MRI
・心臓カテーテル検査
・CPX

【当日共有】
・社会的背景
・患者の想い

経時的変化、過去との比較
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EEhhiimmee  UUnniivveerrssiittyy
Cardiology, Pulmonology, Hypertension & Nephrology

Transition to 
Adult Congenital Heart Disease Center

筆頭発表者名︓⾚澤祐介

日日本本成成人人先先天天性性心心疾疾患患学学会会
ＣＣＯＯ ＩＩ 開開示示

演演題題発発表表にに関関連連しし、、開開示示すすべべききCO I 関関係係ににああるる
企企業業ななどどははあありりまませせんん。。

EEhhiimmee  UUnniivveerrssiittyy
Cardiology, Pulmonology, Hypertension & Nephrology

Transition to 
Adult Congenital Heart Disease Center

愛媛⼤学医学部附属病院 循環器内科 助教
移⾏期・成⼈先天性⼼疾患センター
⾚澤 祐介

2023.06.10 第28回成⼈先天性⼼疾患セミナー セッション5  症例検討

症症例例検検討討 症症例例22
〜〜DDOORRVV  KKaawwaasshhiimmaa  ooppeerraattiioonn  5500年年のの経経過過〜〜

S5-2_1



EEhhiimmee  UUnniivveerrssiittyy
Cardiology, Pulmonology, Hypertension & Nephrology

Transition to 
Adult Congenital Heart Disease Center1

2022年 3月 11日発行

合同研究班参加学会

日本循環器学会　　日本胸部外科学会　　日本小児循環器学会　　日本心臓血管外科学会
日本心臓病学会　　日本成人先天性心疾患学会

班員

稲井　慶
東京女子医科大学東京女子医科大学

循環器小児・成人先天性心疾患科循環器小児・成人先天性心疾患科

上村 秀樹
奈良県立医科大学奈良県立医科大学

先天性心疾患センター先天性心疾患センター

市川　肇
国立循環器病研究センター国立循環器病研究センター

小児心臓外科小児心臓外科

赤木 禎治
岡山大学医学部岡山大学医学部

循環器内科・心疾患治療部循環器内科・心疾患治療部

庄田 守男
東京女子医科大学東京女子医科大学
循環器内科循環器内科

杉山　央
聖隷浜松病院聖隷浜松病院
小児循環器科小児循環器科

坂本 喜三郎
静岡県立こども病院静岡県立こども病院
心臓血管外科心臓血管外科

笠原 慎吾
岡山大学医学部岡山大学医学部
心臓血管外科心臓血管外科

筒井 裕之
九州大学医学部九州大学医学部
循環器内科循環器内科

元木 博彦
信州大学医学部信州大学医学部
循環器内科循環器内科

先崎 秀明
国際医療福祉大学成田病院国際医療福祉大学成田病院

小児科小児科

鈴木 孝明
埼玉医科大学国際医療センター埼玉医科大学国際医療センター

小児心臓外科小児心臓外科

八尾 厚史
東京大学東京大学

保健・健康推進本部保健・健康推進本部

2020‒2021年度活動

2022年改訂版
先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に
関するガイドライン
JCS 2022 Guideline on Management and Re-interventional Therapy in Patients  
with Congenital Heart Disease Long-term after Initial Repair

班長

大内 秀雄
国立循環器病研究センター国立循環器病研究センター

小児循環器内科・成人先天性心疾患小児循環器内科・成人先天性心疾患

河田 政明
元自治医科大学元自治医科大学

とちぎ子ども医療センターとちぎ子ども医療センター

協力員

落合 亮太
横浜市立大学医学部横浜市立大学医学部

看護学科看護学科

加藤 温子
国立循環器病研究センター国立循環器病研究センター

小児循環器内科小児循環器内科

泉　知里
国立循環器病研究センター国立循環器病研究センター

心臓血管内科心臓血管内科

石津 智子
筑波大学医学医療系筑波大学医学医療系

循環器内科循環器内科

椎名 由美
聖路加国際病院聖路加国際病院

心血管センター・循環器内科心血管センター・循環器内科

立野　滋
千葉市立海浜病院千葉市立海浜病院

小児科小児科

佐川 浩一
福岡市立こども病院福岡市立こども病院

循環器科循環器科

坂本 一郎
九州大学医学部九州大学医学部
循環器内科循環器内科

水野 芳子
東京情報大学看護学部東京情報大学看護学部

宮﨑　文
静岡県立総合病院静岡県立総合病院

移行医療部成人先天性心疾患科移行医療部成人先天性心疾患科
静岡県立こども病院循環器科静岡県立こども病院循環器科

杜　徳尚
岡山大学医学部岡山大学医学部
循環器内科循環器内科

建部 俊介
東北大学医学部東北大学医学部
循環器内科循環器内科

DORV︓分類と⾎⾏動態（簡潔に解説）

こちらの内容を
簡潔に.

詳細はこちらに.

⼤動脈弁下型VSD
(Subaortic)

肺動脈弁下型VSD
(Subpulmonary)

両半⽉弁下型VSD
(Dubbly-committed)

遠位型VSD
(Non-committed)

The Royal Childrenʼs Hospital Melbourne HP (https://www.rch.org.au/home/)より

large VSD似
肺⾎流増加: 
Qp>Qs

large VSD似
肺⾎流増加: 
Qp>Qs

large VSD似
肺⾎流増加: 
Qp>Qs

TGA似
チアノーゼ

11平成20年 3 月 1 日

第 4 回教育セミナー「若手医師のための勉強会」：臨床「両大血管右室起始の診断と治療戦略」 93

II．臨床
両大血管右室起始：その解剖と診断

はじめに

　両大血管右室起始（double-outlet right ventricle：DORV）
とは，どのような疾患・病態を意味するのだろう？ 教
科書を開くと，索引には心室中隔欠損（ventricular septal
defect：VSD），ファロー四徴症（tetralogy of Fallot：
ToF），完全大血管転位（transposition of great arteries：
TGA）などと並列して，DORVという疾患名が記されて
いる．それでは，DORVはToF，TGAと同じレベルで考
えてよい疾患なのだろうか？ そのあたりから話をはじ
めたい．

定　　義

　DORVはventriculoarterial connectionの一型であり，「両
側大血管が完全，もしくはほぼ完全に右室から起始す
る状態」とか，「大血管の一方が完全，もしくはほぼ完全
に右室から起始し，他の大血管も50％以上右室から起
始している状態」と定義されている．いずれにしても，
大血管のrelation，心房・心室の解剖についての規定が
ないため，ToFとは異なり，単心室や房室弁閉鎖をも含

めた広い領域をカバーすることになる．これはTGAを
定義する際に発生した問題にも類似するが，TGAでは
complete TGAという概念を持ち出し，その病態を整理し
た．DORVではこれに該当する概念がなく，臨床的にも
高度のチアノーゼを示すものから，チアノーゼを伴わ
ず心不全が前面に出るものまで，はるかに広い病態が
含まれる．しかし，単心室や房室弁閉鎖に合併する
DORVは，それぞれの疾患の中で取り扱われるため，こ
こでは一方に大きなVSDとToF，他方にcomplete TGAの
血行動態を有する，心疾患のスペクトラムのなかで話
を進めていく．
　DORVとToF：DORVの定義として50％ override ruleを
採用するのなら，ToFをDORVと呼んでよいのだろう
か？ この問題は，ToFでは心室中隔のmalalignmentの問
題，DORVではventriculoarterial connectionの問題と，診
断上の着眼点が異なるために発生する．大動脈弁下型
DORVに合併する肺動脈弁下狭窄には，infundibular
septum（IS）がtrabecula septomarginalis（TSM）前脚の前上方
に位置する場合と，後方に位置する場合の 2 種類ある．
前者がToFタイプで，必然的に肺動脈弁下狭窄が強くな

Anatomy and Diagnosis of Double-outlet Right Ventricle
Masahiro Kamada

Department of Pediatric Cardiology, Hiroshima City Hospital, Hiroshima, Japan

Any heart in which both great vessels arise entirely or predominantly from the right ventricle is considered to have double-outlet
right ventricle (DORV). If more than half of the aorta is connected to the right ventricle in a patient with tetralogy of Fallot (ToF),
the diagnosis of ToF with DORV can be made. The morphology of DORV is encompassed by a careful description of the
ventricular septal defect with its relationship to the semilunar valves, the great arteries’ relationships to each other, coronary
artery anatomy, the presence of pulmonary/aortic outflow tract obstruction, and other associated cardiac lesions. In this report the
most common forms of DORV, those occurring with atrioventricular concordance, will be considered.

鎌田　政博

広島市立広島市民病院小児循環器科

Key words：
double-outlet right ventricle, classification,
components of the ventricular outlets,
tetralogy of Fallot

要　　旨
　両大血管右室起始（double-outlet right ventricle：DORV）とは，大動脈，肺動脈が完全またはおもに右室から起始す
る心室大血管結合と定義される．そして，ファロー四徴において大動脈が50％以上右室から起始しているのなら，
これをDORVの特徴を備えたファロー四徴と呼んでよいとの考え方もある．DORVの解剖を明らかにするためには，
心室中隔欠損と半月弁，大血管相互の位置関係，冠動脈形態，肺動脈下・大動脈下流出路狭窄の有無，その他の合
併心奇形を注意深く評価していく必要がある．この報告では，単心室や房室弁閉鎖に合併するものは除き，房室関
係が房室一致を示すDORVについて考えていきたい．

JCS2022 先天性⼼疾患術後遠隔期管理・侵襲的治療に関するガイドライン

⽇本⼩児循環器学会雑誌 第24巻 第2号 (93-98) 2008年
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EEhhiimmee  UUnniivveerrssiittyy
Cardiology, Pulmonology, Hypertension & Nephrology

Transition to 
Adult Congenital Heart Disease Center

症例の詳細は,
当⽇ご提⽰させていただきます.

EEhhiimmee  UUnniivveerrssiittyy
Cardiology, Pulmonology, Hypertension & Nephrology

Transition to 
Adult Congenital Heart Disease Center

症例︓60代 ⼥性
DORV（Original Taussig-Bing）に対して県外のA病院で術前精査を施⾏される.
A病院にて⼼内修復術（Kawashima op.）を施⾏される.

術後は1-2回受診し, 以降, 医療機関の定期受診はない.

AFL, ⼼不全にて近医B病院受診. Common AFLに対してCTI施⾏.
新規Af, ⼼不全にてB病院受診. PVI施⾏し洞調律へ.
その際に⼼臓CTで左上葉肺癌を指摘. ⼼機能の問題からradiation治療が選択された.

Af再発し, rate control + OMTで加療しているが, BNP 500前後で息切れ症状も
あり再アブレーションを進めているが, 本⼈は慎重.
B病院より今後の治療⽅針の相談⽬的に当科ACHD外来を紹介受診.

幼少期

50代

60代

【現病歴】
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完全大血管転位
Transposition of the Great Arteries

http://blog.ulubat.org/index.php/genel/buyuk-arter-transpozisyonu-tga/

RVからAO、LVからPAが起始している＝大血管転位（TGA）
AOが右にある＝Dextroposition AOが左にある＝Levoposition
正常＝AOは左後方の左室から右前方へ、PAは右前方右室から左後方へ
D-TGA＝AOは右前方の右室から右前方へ、PAは左後方の左室から左後方へ

正常 完全大血管転位（D-TGA） 修正大血管転位（L-TGA）

螺旋状 直線状

完全大血管転位症の解剖と小児期治療の歴史
失われた「螺旋」の秘密

JCHO九州病院 小児科
宗内 淳

第28回成人先天性心疾患セミナー 2023年6月10日
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大動脈肺動脈中隔形成異常
正常 アンバランス 部分欠損 完全欠損 直線状

肺動脈狭窄 AP window 総動脈幹症 大血管転位症

Non-spiralAbsenceDefectUnbalancedSpiral

大動脈と肺動脈の発生＝総動脈幹の分割

https://quizlet.com/276690386/septation-of-the-truncus-arteriosus-flash-cards/
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心室中隔欠損なし 心室中隔欠損あり 心室中隔欠損＋肺動脈狭窄

https://thoracickey.com/transposition-of-the-great-arteries-4/

大きなVSDはPDAの代わり PSがあれば適度な肺血流
VSD右→左＝体循環酸素化に有利

完全大血管転位の基本3病型

動脈管と心房中隔欠損（卵円孔）の役割

左房

人

右室

右房

左室

人

左房

人

右室

右房

左室

人

生理学的
右→左シャント

生理学的
左→右シャント

解剖学的
左→右シャント

解剖学的
右→左シャント

ASD

PDA

体循環の酸素化
決定要素

有効肺血流量
決定要素

＝

＝

肺血流は増加し
左房圧が高い

基本的に
大動脈圧が高い
（PDAの太さによる）
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延命治療にとどまる不毛の時代

手術には十分な体格が必要
厳しい新生児～乳児期を乗り切った者だけが
手術の恩恵を受ける

非侵襲的治療の登場により
手術の恩恵を受ける者が増える

新生児期開心術術の困難さは残る

治療成績の飛躍的向上

暗
黒
期

発
展
期

黎
明
期

成
熟
期

Blalock-Hanlon手術
人工心肺を使用しないASD作成術

1950年

Senning手術 1959年
Mastard手術

心房スイッチ法の確立
1964年

経皮的心房中隔裂開術：BAS
（Raskind先生・Miller先生）

CHDカテーテル治療のさきがけ

1966年

Jatene手術
大血管スイッチ法の確立

1976年

プロスタグランジン製剤の臨床応用 1976年
高流量人工心肺法（安井久僑先生）

新生児開心術の確立
1980年

出生前診断の普及と新生児管理の進歩 2000年

完全大血管転位治療の歴史から

動脈管維持が可能となり治療手数が増える

冠動脈解剖の多様性と診断の重要性

新生児期（術前）の完全大血管転位
• 有効肺血流維持を考慮

• 十分な有効肺血流量維持のためには十分な交通（ASDとPDA）が必要
• 肺循環抵抗≪体循環抵抗

• 十分な交通の存在は進行性肺血流過多へ
• ほどほどの心不全にすべし

• 動脈管が小さいと心不全は軽減するが肺動脈圧低下＝左室圧低下
（大血管スイッチへ不利な要件）

• 心室中隔欠損の存在
• 十分な心室中隔欠損＝動脈管の代わり →プロスタグランジン投与不要

• ときどきヤバいことがある
• 肺高血圧の存在
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冠動脈の性格が混乱を招く!?

前

後

左右

左回旋枝

前下行枝
右冠動脈

あれ⁉
私たち冠尖2番
につくのよね？
でもちょっと
遠いわね～左回旋枝

前下行枝右冠動脈

私…どっちでも
いいけど～

正常大血管位の冠動脈 D-TGAの冠動脈

面倒だな～
僕は冠尖2番
でいいや！

冠尖1番

冠尖2番

冠尖1番
冠尖2番

37歳 男 Mustard術後：D-TGA I型
1970年代
39週 3520g 出生
日齢１ 高度チアノーゼから先天性心疾患を疑う
日齢５ 心カテでD-TGAIと診断 → BAS
月齢１ 体重4100ｇ SaO2 70% 一旦退院 外来通院
月齢４ 細気管支炎のため呼吸障害 1日挿管人工呼吸管理
月齢６ 心カテ ＋ BAS → SaO2 75％
1歳 心カテ SaO2 73%
1歳5か月 Mustard手術
6歳 幼少期から学童期元気に過ごす
16歳 地元高校へ進学
25歳 成人し地元業者に就職し、結婚し子どももうける
37歳 心房粗動発症

エッ!?
退院

厳しい新生児～乳児期を乗り越えたものだけが心房スイッチ術を受けることができた
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D-TGA I型 狭小卵円孔
出生前診断なし
在胎38週6日 出生時体重2926g 自然分娩
生後重症チアノーゼ（SpO2測定不能）のため緊急搬送
救急車から直接カテ室へ搬入→緊急BAS
静脈血ガス pH:6.59  pCO2 :160Torr BE:-37.3mmol/l

BAS前 BAS後

RA

LA

RA

LA

剣状突起下四腔像

頭部CT

これ絶対ヤバイやつ～壁内走行
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D-TGA ～失われた「螺旋」の秘密
• 体循環と肺循環は100％生理的シャントとなり致死的となるが
動脈管と心房中隔欠損を介した解剖学的シャントにより、
有効肺血流量維持・体循環酸素化を図り生命維持可能となる

• 先天性心疾患カテーテル治療の登場とプロスタグランジン製剤
の臨床応用による新生児管理の進歩、心房スイッチ術から大血
管スイッチ術への術式変化、加えて新生児人工心肺法の確立が
予後の飛躍的改善に寄与してきた

• 大動脈スイッチ術の台頭により冠動脈形態の多様性に目を向け
血管造影から、心エコー図や造影CTへ診断技術は受け継がれる

• 出生前診断の普及は、更なる予後向上へ寄与してきた

D-TGAと出生前診断の恩恵

正常胎児 TGAの胎児

D-TGAの胎児では…

• 動脈管に通常より高い酸素分圧

• 肺へ流れる血液の酸素分圧が高い

胎児における各部位の酸素飽和度

胎内で動脈管が細くなりがち

胎内で肺血流が増えがち
卵円孔が狭くなりがち

胎内死亡例や生直後重症化しやすい例があり
出生全診断の重要性が高まる

Maeno YV. Circulation. 1999;99:1209-14. 
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完全大血管転位症 Complete transposition of the great arteries：TGA

正常心 大血管転位

第28回成人先天性心疾患セミナー  July 10, 2023

小田　晋一郎, MD, PhD

京都府立医科大学　小児心臓血管外科

大血管転位症に対する外科手術
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完全大血管転位症

完全大血管転位症（Ⅰ型）

右室造影 左室造影
• 肉柱構造が粗：右室 
• 右室から大動脈が起始 
• 動脈管を通じて肺動脈も造影されている

• 肉柱構造がスムース、楕円形：左室 
• 右室から肺動脈が起始 

RV
TV

LV

PA

Ao

MV
VSDVSD

完全大血管転位症（Ⅱ型）
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大動脈 肺動脈

肺静脈上・下大静脈

大動脈 肺動脈

肺酸素化

右房 左房

完全大血管転位症

低酸素血症
（チアノーゼ）
心不全

右室 左室

大動脈 肺動脈

肺静脈上・下大静脈

右房

右室

左房

肺動脈弁 大動脈弁

左室

三尖弁 僧帽弁
肺酸素化

正常循環
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肺
動
脈

大動
脈

右房

右室

左房

左室

I 型： 卵円孔開存, 動脈管 

完全大血管転位症の分類

血行動態

＊ 卵円孔開存：左-右短絡 
＊ 動脈管：両方向性短絡 

卵円孔開存が小さいと動脈血酸素濃度低下 
動脈管が狭小化すると動脈血酸素濃度低下 

新生児期生理的肺高血圧（～生後2週） 
　→左室圧は高値（右室圧と等圧） 
　→左室壁厚は厚い 
　→生理的肺高血圧改善に伴い左室圧低下 
　→左室壁厚は非薄化

肺
動
脈

大動
脈

右房

右室

左房

左室

I 型： 卵円孔開存, 動脈管 

II型： 心室中隔欠損 　合併 

III型： 心室中隔欠損 
　     　　　肺動脈狭窄

完全大血管転位症の分類

合併

S6-2_4



完全大血管転位症の分類

II型： 心室中隔欠損 　合併

血行動態

＊ 卵円孔開存：左-右短絡 
＊ 心室中隔欠損：両方向性短絡 

卵円孔開存が小さいと動脈血酸素濃度低下 

心室中隔欠損による圧負荷 
　→左室圧は低下しない 
　→肺高血圧の合併

肺
動
脈

大動
脈

右房

右室

左房

左室

肺
動
脈

大動
脈

右房

右室

左房

左室

I 型： 卵円孔開存, 動脈管 

II型： 心室中隔欠損 　合併 

III型： 心室中隔欠損 
　     　　　肺動脈狭窄

完全大血管転位症の分類

合併

＊卵円孔開存, 動脈管の合併は問わない
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肺
動
脈

大動
脈

右房

右室

左房

左室

完全大血管転位症の分類

合併

血行動態

III型：　心室中隔欠損 
　     　　肺動脈狭窄

＊ 卵円孔開存：左-右短絡 
＊ 心室中隔欠損：両方向性短絡 

心室中隔欠損による圧負荷 
　→左室圧は低下しない 

肺動脈狭窄による肺血流低下 
　→肺高血圧は合併しない 
　→チアノーゼ高度

肺
動
脈大動

脈

右房

右室

左房

左室

I 型： 卵円孔開存, 動脈管 

II型： 心室中隔欠損 　合併 

III型： 心室中隔欠損 
　     　　　肺動脈狭窄

完全大血管転位症の分類

合併

＊卵円孔開存, 動脈管の合併は問わない
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大動脈 肺動脈

肺静脈上・下大静脈

大動脈 肺動脈

右房 左房

完全大血管転位症の手術（動脈スイッチ手術）

左冠動脈右冠動脈

右室 左室

大動脈 肺動脈

肺静脈上・下大静脈

大動脈 肺動脈

右房 左房

完全大血管転位症

右室 左室
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肺静脈上・下大静脈

右房 左房

左冠動脈右冠動脈

右室 左室

完全大血管転位症の手術（動脈スイッチ手術）

大動脈 肺動脈大動脈肺動脈

肺静脈上・下大静脈

右房 左房

左冠動脈右冠動脈

右室 左室

完全大血管転位症の手術（動脈スイッチ手術）

大動脈 肺動脈
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RV

LV

PAAo PAAo

RV

LV

RV

LV

Ao

PA

動脈スイッチ手術（Jatene）

冠動脈移植

完全大血管転位症 Complete transposition of the great arteries：TGA

肺静脈上・下大静脈

右房 左房

左冠動脈右冠動脈

右室 左室

完全大血管転位症の手術（動脈スイッチ手術）

大動脈 肺動脈大動脈肺動脈

左冠動脈右冠動脈 冠動脈移植
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完全大血管転位症の手術

冠動脈パターン

冠動脈移植ハイリスク

RV

LV

PAAo PAAo

RV

LV

RV

LV

Ao

PA

動脈スイッチ手術（Jatene）

1. 大動脈、肺動脈を切断 

2. 冠動脈ボタンをくりぬく
1. 冠動脈を移植 

2. 大動脈を旧肺動脈基部に吻合 

3. 冠動脈欠損部を補填修復 

4. 肺動脈を前方転位 

5. 肺動脈を旧大動脈基部に吻合

完全大血管転位症の手術
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自己心膜採取

RV

LV

PAAo PAAo

RV

LV

RV

LV

Ao

PA

動脈スイッチ手術（Jatene）

完全大血管転位症の手術

Ⅰ型：生理的肺高血圧改善前（左室圧が低下する前）の新生児期早期 
　　（生後1週間目ぐらい）にJatene手術を行う 

Ⅱ型：Jatene手術とともに心室中隔欠損閉鎖 
　　　肺高血圧が進行する前（乳児期早期：生後2～3ヵ月ぐらい）に手術
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人工心肺確立、心停止

解剖

RV

LV

PAAo

Ao

PA
RV

RA
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大動脈・肺動脈切断

大動脈

肺動脈

動脈管離断

S6-2_13



冠動脈ボタン採取・剥離

Lecompte
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大動脈吻合

冠動脈移植
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ご清聴ありがとうございました 

肺動脈自己心膜補填・吻合
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• 心房内血流転換術（Atrial switch）：Mustard手術、Senning手術

• 大血管スイッチ術（Arterial switch）: Jatene手術

• 右室－肺動脈心外導管：Rastelli手術

完全大血管転位症に対する術式

完全大血管転位症術後遠隔期の
問題点と管理

東京大学医学部附属病院 循環器内科 相馬桂
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TGA 心房内血流転換術後の心不全

心不全発症頻度：40代までに60%が心不全をきたす

Am J Cardiol 2006;97(8):1238-43 Circulation. 2015;132:633-638.

30年生存率 60％
死亡または心移植の回避率 40年で40%

• 体心室右室機能不全
• 三尖弁（体心室房室弁）逆流

• 心房切開、縫合線による不整脈
• 洞不全

• 心房内ルート狭窄、リーク

• 肺高血圧
• 肺心室左室流出路狭窄

心心房房内内血血流流転転換換術術後後遠遠隔隔期期のの問問題題
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右室は後負荷に弱い

Am J Respir Crit Care Med. 199  
Sep;150(3):833-52.

・体心室機能低下
・三尖弁逆流
・不整脈

房室ブロック、洞不全
上室性頻拍

・バッフルリーク、バッフル狭窄

TGA 心房内血流転換術後の心不全増悪因子
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心不全治療
アアルルゴゴリリズズムム

2021年 JCS/JHFS ガイドラ
インフォーカスアップデート
版
急性・慢性心不全診療

TGA 心房内血流転換術後には経時的に
EFが低下する

J Am Coll Cardiol 2000;35:1661– 8
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体心室右室に対する
ACE-I ARBのエビデンス

禁忌がなければ基本的に導入し増量をこころみる

最近の心不全薬物治療
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TGA(Ⅲ) (1971 Mustard術後) , VSD(自然閉鎖), PDA(ligated）
# 体心室右室不全
# SSS + Ⅰ,Ⅱ AV block. PMI (DDDR)
# CPA蘇生後→ S-ICD. VT studyにて2種類誘発され、RFCA施行。
心移植登録

TTGGAA MMuussttaarrdd術術後後 低低心心機機能能

ARNIの体心室右室に対する効果

Circ Heart Fail. 
2023;16:e009848
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ババッッフフルルリリーークク、、狭狭窄窄

Canadian Journal of Cardiology
Volume 38, Issue 1, January 2022, 68-76

1985年TGAⅡ型の診断でSenning手術を施行
2003年に心房粗動を発症し、そのたびに除細動をかけていた。
2005年ホルター心電図でHR30回/分の洞性徐脈が指摘され、洞不全症候群と診断された。
2008年ペースメーカー埋め込み術（AAI）を施行。
2022年当院紹介時 severeTR EF＞40％ TVR予定

TTGGAA SSeennnniinngg術術後後 重重度度三三尖尖弁弁逆逆流流
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心心房房ススイイッッチチ後後のの不不整整脈脈

Ann Thorac Surg 2011;92:2206 –14

ババッッフフルル狭狭窄窄にに対対すするるiinntteerrvveennttiioonn

SMART stent 10x30mm (下肢PTA
用stent、自己拡張型)を留置

stentにより狭窄は解除され、
mSVC 23mmHg→8mmHgと低下
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完全大血管転位に対してMustard術施行後の45歳男性。手術翌年に洞不全症候群に対して心外膜
ペースメーカ(VVIモード)が挿入された。 7年前のジェネレーター交換の際に心房リード装着も考え
られたが、癒着の問題があり、断念された。また経静脈リードへの交換も検討されたが、前医で電
池交換の際に造影CTで上大静脈(SVC)-baffle狭窄が疑われたため、電池交換のみ施行となっていた。
2年前に当院紹介受診となり、1年後頃よりペースメーカリード閾値の上昇を認めた

PPMMIIののアアククセセススルルーートトのの問問題題

SVC

EPSでは房室ブロック
His電位は捕捉できず。His束ペーシング不可
心外膜リードを挿入

心心房房ススイイッッチチ後後のの不不整整脈脈：：ババッッフフルル穿穿刺刺

International Journal of Cardiology 168 (2013) 1115–1120

S6-3_9



• 有症状のバッフル狭窄に対するステント治療、手術
• 有症状、あるいは奇異性塞栓を起こしたバッフルリークに対す
るデバイス治療、手術

• PMIが必要な場合、PMI前のバッフルリークの閉鎖
• 重度の三尖弁逆流に対する手術介入（EF＞40%のうちに行う）

心心房房内内血血流流転転換換術術後後遠遠隔隔期期のの介介入入

• 体心室右室機能を低下させないよう、心筋保護薬を使用する。
• 三尖弁逆流、右心機能評価を定期的に行う。（エコー、MRI）
• 浮腫はバッフル狭窄のサインであることがある。
• バッフルリークやバッフル狭窄は症状がないこともあるので定
期的にエコーやMRIで評価する

• 洞不全からPMIが必要になる患者も多いが、アクセスルートを
CT等で確認することは重要である

• バッフルリークは奇異性塞栓や運動時の低酸素で発見されるこ
ともある。CPXは有用

心心房房ススイイッッチチ術術後後患患者者のの管管理理
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• 肺動脈狭窄（弁上狭窄、末梢狭窄）
• 冠動脈狭窄
• 大動脈基部拡大
大動脈弁閉鎖不全

30年生存率>90%
event-free survival 60-80%
と予後良好

大血管スイッチ術後遠隔期の問題

• 心房内血流転換術（Atrial switch）：Mustard手術、Senning手術

• 大血管スイッチ術（Arterial switch）: Jatene手術

• 右室－肺動脈心外導管：Rastelli手術

完全大血管転位症に対する術式
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完全大血管転位症、単冠動脈、Jatene術後
無症状であるが、心エコーで左室前壁に壁運動低下あり、施行した冠動脈
CTにて大動脈と肺動脈の間にはさまれて冠動脈起始部が狭窄していた。
負荷Tlシンチグラム陽性でありバイパス手術を行った。

LMT狭窄
LAD

RCA

冠動脈狭窄

大動脈からの圧迫や肺動脈パッチの肥厚による肺動脈狭窄

肺動脈狭窄

肺血流シンチやMRIで
左右血流評価
形態を確認しステント等検討
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• 予後は良好で運動耐容能も良好
• エコーで左室機能評価、肺動脈狭窄、AR、大動脈基部拡大の評価
（MRIも有用）

• 無症状のことも多いので定期的に運動負荷検査や冠動脈CTで評価
Perfusion MRIも有用

• 虚血や重度の肺動脈狭窄が疑われたら、カテーテル検査を施行
• AR、大動脈拡大のフォローは成人と同様に。

大大血血管管ススイイッッチチ術術後後患患者者のの管管理理

予後は良好だが術後25年で約15％に
moderate以上のARが出現する
J Thorac Cardiovasc Surg 2022;163:212-9 Heart 2019;105:1732–1740.

大動脈基部拡大、大動脈弁閉鎖不全
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• 心房内血流転換術（Atrial switch）：Mustard手術、Senning手術

• 大血管スイッチ術（Arterial switch）: Jatene手術

• 右室－肺動脈心外導管：Rastelli手術

完全大血管転位症に対する術式

• 虚血をきたす冠動脈狭窄に対するステント留置もしくは手術
• Ao拡大＞55㎜ severe ARへの手術介入
• 肺動脈狭窄へのステント RVSP＞50㎜ 50％以上の狭窄

大大血血管管ススイイッッチチ術術後後遠遠隔隔期期のの介介入入
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Rastelli導管狭窄

Journal of Cardiology 78 (2021) 473–479

• Rastelli導管の狭窄
• Rastelli導管の逆流

• その他、残存VSD、左室流出路狭窄
感染性心内膜炎など

Rastelli術後遠隔期の問題
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• 重度の導管狭窄、逆流に対して導管の交換、ステント留置
• 重度の左室流出路狭窄の解除
• 有症状の場合や左室の容量負荷が著明な場合、残存VSDの閉鎖

RRaasstteellllii術術後後遠遠隔隔期期のの介介入入

• 導管狭窄、逆流の評価 エコーで推定右室圧を評価
右室機能やvolume評価にはMRIが有用

• 導管狭窄の圧較差測定：カテーテル検査
• 感染性心内膜炎に注意

RRaasstteellllii術術後後患患者者のの管管理理
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