
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

日本成人先天性心疾患学会 
第 29回成人先天性心疾患セミナー 

配布テキスト 
2023年 10 月 22 日（土） 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

一般社団法人 
日本成人先天性心疾患学会 
Japanese Society for Adult Congenital Heart Disease 



第 29 回 ACHD セミナープログラム 

Morphology and echocardiography in ACHD: Part 2 

      2023 年 10 月 22 日（日） 
 

＊敬称略 

 

opening remark （9:00） 赤木 禎治（日本成人先天性心疾患学会代表理事） 

webinar の説明  石津 智子（筑波大学医学医療系循環器内科） 

 

●セッション 1 心室中隔欠損症 -意外と奥が深い VSD- （9:05-10:05）  

座長：相馬 桂（東京大学医学部附属病院循環器内科） 

1. 心室中隔欠損症の形態学 

演者：上村 秀樹（HiU Activity） 

2. 心室中隔欠損症の外科治療 

演者：平野 暁教（埼玉医大国際医療センター 小児心臓外科） 

3. 心室中隔欠損症の心エコー 

演者：水上 尚子（慶應義塾大学病院 臨床検査科心機能検査室） 

4. 心室中隔欠損症の管理 

演者：中埜 信太郎（埼玉医科大学国際医療センター心臓内科） 

 

●セッション 2 両大血管右室起始症 -今日こそ理解する DORV- （10:15-11:00）  

座長：杜 徳尚（岡山大学循環器内科） 

1. 両大血管右室起始症の形態学 

演者：上村 秀樹（HiU Activity） 

2. 両大血管右室起始のエコー 

演者：吉敷 香菜子（榊原記念病院小児循環器科） 

 

●共催セミナー1 ヤンセンファーマ株式会社 （11:10-11:55）  

座長：坂本 一郎（九州大学病院 循環器内科） 

成人循環器診療施設における CHD PH 診療 ～マシテンタンの治療経験を含めて～ 

演者：福田 旭伸（神戸大学医学部附属病院 循環器内科） 

 

●共催セミナー2 日本メドトロニック株式会社（12:00-12:45）  

座長：檜垣 高史（愛媛大学地域小児・周産期学講座） 

Harmony Update 2023 Autumn 

演者：喜瀬 広亮（昭和大学 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 

  



●セッション 3 症例検討: Fontan 術後を徹底討論する （12:55-14:25）  

座長：椎名 由美（聖路加国際病院心血管センター循環器内科） 

症例 1 AVVR のタイミングに悩むフォンタン 

演者：川松 直人（筑波大学循環器内科） 

症例 2 不整脈治療に悩むフォンタン 

演者：坂本 一郎 (九州大学病院 循環器内科) 

症例 3 妊娠許可／不妊治療に悩むフォンタン 

演者：城戸 佐知子 (兵庫県立こども病院循環器内科) 

コメンテーター(症例 1,2）：大内 秀雄（国立研究開発法人国立循環器病研究センター小児科） 

平田 康隆（東京大学医学部附属病院心臓外科） 

新川 武史（東京女子医科大学心臓血管外科） 

豊原 啓子（東京女子医科大学循環器小児科） 

芳本 潤（静岡県立こども病院不整脈内科） 

コメンテーター(症例 3）：吉松 淳（国立循環器病研究センター産婦人科） 

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） 

 

●セッション 4 多領域専門職に必要な ACHD 診療に関する基礎知識 4 画像診断 （14:40-15:25）  

座長：山﨑 啓子（純真学園大学） 

 座長：鹿野 由香理 (愛媛大学医学部付属病院検査部) 

1. 胸部単純 X 線写真-肺血流イメージングの活用を含めて- 

演者：山崎 誘三（九州大学病院 放射線科） 

2. ACHD 画像診断の Cutting Edge 

演者：長尾 充展（東京女子医科大学画像診断学・核医学講座） 

3. 心臓カテーテル検査ー診断と最新の治療ー 

演者：藤井 隆成（昭和大学病院小児循環器・成人先天性心疾患センター） 

 

closing remark （15:30） 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） 

挨拶と次回連絡 （15:35） 赤木 禎治（日本成人先天性心疾患学会代表理事） 
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目次
• 外科医としての の解剖

•
•

• と刺激伝導系

• 閉鎖方法

第 回 セミナープログラム

年 月 日（日）

セッション 心室中隔欠損症 意外と奥が深い
心室中隔欠損症の外科治療

埼玉医大国際医療センター 小児心臓外科 平野 暁教

S1-2_1



外科医としての の解剖
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黒ドット： の残り
赤ドット： 弁 弁 弁が連続している
黒星： の房室中隔側

僧帽弁・三尖弁・大動脈弁の連続性

から見た
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と刺激伝導系

黒ドット： 弁と 弁の連続性
黄ドット： 弁と 弁の連続性
赤ライン：

両大血管下型
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と刺激伝導系

は離れている
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右脚は の前後脚が作る谷を走行する。
後脚辺縁 右脚間距離
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の閉じ方 による

右房を切開してアプローチ

閉鎖
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の閉じ方 による

主肺動脈を切開してアプローチ

の閉じ方 による

右房を切開してアプローチ
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が出現したら 適応

あり

歳女性

形成、シャント量は少ない

もとの欠損孔は比較的大きめ症例提示
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前尖と との間を開放

上縁 大動脈弁輪 を確認

上縁 大動脈弁輪 を確認

後下縁

糸掛け終了

三尖弁中隔尖

三尖弁前尖

の吹き出し口

を三尖弁輪にむけて切開

三尖弁弁輪

真の 辺縁

大動脈弁右冠尖 無冠尖

の上縁わからない

経右房切開で三尖弁越しに を確認

があるので、できる限り真の の辺縁を確認して閉鎖したい！

もとの を確認中

この真裏は大動脈弁！

手術所見
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まとめ
• の解剖、刺激伝導系、 閉鎖方法についてまとめた

パッチを縫着

弁を修復

術後 なし

閉鎖方法の違い
・結節 ：全景を確認して糸掛けできる
パッチは後から切り出すので正確な大きさにできる
⇔たくさん結紮する、パッチのたわみ

・連続 ：早い、パッチを先に切り出す
⇔ゆるむ、断裂する、パッチ不足
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COI開示
発表者名： 水上尚子

演題発表内容に関連し、筆頭および共同発表者が開示すべき
COI関係にある企業などはありません、

第29回 成人先天性心疾患セミナー
2023年 10月22日

慶應義塾大学病院
臨床検査科 心機能検査室 水上 尚子

セッション１
心室中隔欠損症 -意外と奥が深いVSD

心室中隔欠損症の心エコー
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心室中隔欠損孔の分類

I型 肺動脈弁直下
II型 漏斗部筋層内

III型 膜様部
IV型 心内膜床

V型 筋層内

東京女子医(心研)の分類 Anderson分類

心室中隔欠損

⚫最も頻度の高い先天性心疾患

⚫欠損孔のサイズと部位が、治療に対する情報として重要
–欠損孔の大きな例はほとんど乳幼児期に手術

大欠損：欠損孔が大動脈弁輪径と同等
中欠損：欠損孔が大動脈弁輪径の1/2程度

– 成人の未治療例はほとんどが小欠損孔
小欠損：欠損孔が大動脈弁輪の1/3以下
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左室流出路

A

B

C

中隔尖

右室流出路側

肺動脈弁

A:右室流出路(動脈直下)
B:右室中央(膜様部）
C:右室流入部(膜様部inlet側）

A
B

C

右冠尖

左冠尖

国際分類(ISNPCHD)と従来法の比較

ISNPCHD Anderson Soto Kirklin

Central
右室中央部（膜様部） Perimembranous 膜様部中隔

(Perimembranous outlet) Ⅱ型(膜様部欠損)

Inlet
右室流入部 Perimembranous inlet 流入部中隔

(Perimembranous inlet)
Ⅲ型
(流入部欠損)

Outlet
右室流出部 Doubly committed subarterial 両大血管直下(subarterial) Ⅰ型

(漏斗部欠損)

Trabecular
右室筋性部

Muscular (with naming inlet, 
outlet, trabecular, apical) 肉柱部中隔(muscular inlet) Ⅳ型(筋性部中隔欠損)

Lopez L,et al.Ann Thorac Surg. 106:1578-1589,2018.

慶應義塾大学循環器内科 小平真幸先生ご提供
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心室中隔欠損孔の部位による
心エコー検査時の注意点

⚫ 大動脈弁逆流
⚫ バルサルバ洞動脈瘤
⚫ 膜性中隔瘤

Ａ B C

左室長軸像

左室短軸像
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動脈下VSDでは高頻度に右冠尖の変形がみられる
10代男性

Tweddell JS, et al.
Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg 

Annu 9:147–52,2006.

VSDによる大動脈弁逆流の機序
Tweddell JS, et al.Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Annu 9:147–52,2006.

動脈下VSDは、膜様部周囲VSDより約5倍ARを生じやすい

右冠尖がシャント血流により右室側へ突出 欠損のため支えが無い右冠尖が逸脱
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50代女性 VSD 術後(動脈弁直下）
右冠尖変性 大動脈弁逆流

12歳時閉鎖術施行

症例A 右冠尖の変性、逸脱 50代男性

バルサルバ洞55mm, STJ45mm,上行Ao50mm
LVDd 69mm, LVDs 54mm, EF 48%

Bentall術＋ＶＳＤ閉鎖術

Tweddell JS, et al.
Semin Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg 

Annu 9:147–52,2006.
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今野、榊原らの病型分類
Kyoubugeka 21:254-59,1968

I型 ： 右冠洞左端→肺動脈直下
II型 ： 右冠洞中央→室上陵
IIIv型：右冠洞右端→右室流入部
IIIa型：右冠洞右端→右房

動脈瘤の位置と破裂の方向

右冠尖

左冠尖無冠尖

右心室へ

右
房
へ

I

IIIIIV
IIIa

IV

⚫ 心室中隔欠損症の30～50%に合併する
⚫ バルサルバ洞動脈瘤形成の機序

長年大動脈弁が心室中隔欠損のシャント血流により引っ張られ
(prolongation)、また心室中隔欠損により組織の支えがないた
め脆弱となり、次第に細長い袋状に伸びる瘤を形成

⚫ バルサルバ洞動脈瘤破裂は、重いもの持ったり、いきむなど
の動作により後天的に発症し、心不全による症状をきっかけ
に診断されることも多い

バルサルバ洞動脈瘤
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バルサルバ洞から
肺動脈弁直下に細長く突出する瘤

長軸像 短軸像 右室流出路断面

30代男性 幼少期VSD(右室流出路)指摘
1か月前より動悸、近位心電図でVT指摘
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連続波ドプラ波形
VSD バルサルバ洞動脈瘤破裂

バルサルバ洞動脈瘤破裂により
右冠動脈左端より肺動脈直下へ向かうシャント血流

榊原分類 I型
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榊原分類 IIIV 型：右冠洞右端→右室流入部

バルサルバ洞動脈瘤破裂のシャント血流が三尖弁を介して
右房に注ぎ込んでいる

30代男性 VSD 膜様部inlet側
＋バルサルバ洞動脈瘤破裂

S1-3_10



成人期の手術適応

⚫左室容量負荷に伴う心機能低下
⚫肺高血圧
⚫ＶＳＤに関連した他の合併症

➢ 大動脈弁逆流、バルサルバ洞動脈瘤破裂
➢ 感染性心内膜炎

⚫ 疣贅は1か所だけでなく、多発性にみられる場合がある
⚫ 小欠損でも短絡血流が速いため、感染性心内膜炎のリスクは高い

術中所見
バルサルバ洞動脈瘤は三尖弁中隔尖と癒合

ＲＶ

ＲＡ

瘤の破裂部の孔は右室側にあり 榊原分類 IIIV 型

経胸壁3Dエコー
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術後の評価

⚫残存シャント

⚫大動脈弁変性の進行

⚫肺高血圧の進行

⚫手術に関連してあらたに生じた病態

偏位したシャントに注意

40代男性 VSD 右室流出路(漏斗部筋層内)
発熱、息切れ 齲歯、歯根部膿瘍

大動脈弁、VSD欠損孔、右室流出路、肺動脈弁に疣腫付着

経食道エコー
高度大動脈弁逆とVSDシャント血流

大動脈弁置換、VSD閉鎖、肺動脈形成術施行

S1-3_12



傍胸骨四腔断面

30代女性
膜様部Large VSD術後 妊娠17週目

２歳時VSDパッチ閉鎖術施行
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左室ー右房交通症（Gerbode欠損）

左室

左房

右室

右房

①

①弁上型 direct type
僧帽弁と三尖弁の付着部のギャップ
すなわち三尖弁下に欠損孔があり、
左室から右房へ直接シャントする

②弁下型 indirect type
欠損孔は三尖弁の下にあり左室から
三尖弁を介して右房へシャントする
術後症例に多くみられる

②

三尖弁逆流最大流速による右室収縮期圧の推定

TRの最大流速4.0m/secより推定右室収縮圧74mmHg高度のPH？
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成人VSD評価
• VSDの部位に関連した病態に注意

–大動脈弁の変性、逆流
–バルサルバ洞動脈瘤、膜性中隔瘤

• 感染性心内膜炎
• 血行動態の評価

–左室容量負荷、肺高血圧
• 術後評価

–肺高血圧、大動脈弁変性、左室ー右房交通症

三尖弁の裂隙を抜けて左室ー右房交通症となってい
る術後残存シャントの血流速を計測していた
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第 回成人先天性心疾患セミナー
COI 開示

筆筆頭頭発発表表者者名名：： 中中埜埜信信太太郎郎

口頭発表時、申告すべきＣＯＩ状態がある時、

過去3年間において
演題発表に関連し、開示すべきCO I 関係にある企業

①顧問：
②株保有・利益：
③特許使用料：
④講演料：
⑤原稿料：
⑥受託研究・共同研究費：
⑦奨学寄付金：
⑧寄付講座所属：
⑨贈答品などの報酬：

なし
なし
なし
大塚製薬、ファイザー
なし
なし
なし
なし
なし

セッション１ 心室中隔欠損症
意外と奥が深い
心室中隔欠損症の管理

第 回成人先天性心疾患セミナー
テーマ

年 月 日 ～ うち 分

埼玉医科大学国際医療センター 心臓内科

中埜信太郎
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欧米 関連 の共通点・相違点

2018 AHA/ACC
the management of ACHD

2020 ESC
the management of ACHD

米国で特に強調 共通のトピック 欧州で特に強調
• 関連する症候群
• 生理学的分類
• 精神的・神経学的側面

• チアノーゼ
• 診断手順
• 病態各論
• 感染性心内膜炎
• 心不全
• 移植
• 医療体制
• 移行期
• スポーツ
• 妊娠・生食
• 緩和医療

• 高齢者
• 抗血栓療法
•
• 保険・雇用
• 肺高血圧
• 性差

後フォローの

閉鎖

いわゆるハードエンドポイント
➢ 総死亡
➢ 予期せぬ入院
➢ 追加治療の必要性

生活の質
➢
➢ 運動耐容能（ 分間歩行など）
➢ 社会的・心理的側面：移行期医療、復職、経済

的サポート、結婚等ライフイベント

外来毎でのチェックポイント
➢ バイタルサイン： 等
➢ 心不全症状： 、浮腫等

その他の心臓関連検査
➢ 血液・尿：腎機能、貧血、
➢ レントゲン、 誘導心電図
➢ 心電図異常や動悸等の症状があればホルター
➢ 心エコー：左室収縮能低下、弁膜症（ ）
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欧米の分類方法等からのメッセージ

• 解剖・形態的な複雑性に基づいた分類のみではなく形態
＋α（生理学的ステージや血行動態）で分類し、適切な
医療的ケアに割り当てる

• 例えば ・ のような単純な心奇形であっても血行
動態的異常や合併症等があればより高度な医療を要する

• 長期フォローアップ中の併存症に関してはその他の関連
ガイドラインに基づき診療を行う

• “①解剖（形態）的分類”と“②生理学的ス
テージ”に基づいて以下に ステップで分類
（ システム）

• 始めに①解剖学的 から機械的に
➢
➢
➢

• 次に専門的ケアの必要性の強さから②生理
学的ステージを割り当て
➢ 合併症、併存症
➢ 治療反応性
➢ 臨床症状

✓ 治療の必要な不整脈はステージ

分類方法の違い
2018 AHA/ACC

the management of ACHD
2020 ESC

the management of ACHD

• “解剖（形態）”と“血行動態”に基づいて分類
➢
➢
➢

✓ 未修復 は 、ただし
が終われば

✓ 肺血管病があれば

✓ 孤発性大動脈弁膜症や大動脈二尖弁は
米国では

✓ を除く孤発性僧帽弁膜
症は 米国では
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未閉鎖成人 のスペクトラム

• 小さい
•

• かなり小さい
• 自然閉鎖

• 小さめ～中等度
•
•

• 中等度以上に大きい
•
•

進行性

感染性心内膜炎既往

閉鎖を検討
ほとんど小児期

治療

未閉鎖 の予後 小さければ概ね予後良好

• が小さく小児期閉鎖適応なし
と判断

• なし、 ≤200 dynes·s·cm−5、
シャント量＜ ％、 なし、症状なし

• 死亡なし、左室収縮障害なし
• 感染性心内膜炎
• 運動耐容能期待値の ％
• ホルターでの不整脈なし
• 自然閉鎖 ６％

• 、未閉鎖 年の観察
• 生存率
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欧米の に関する共通点・相違点まとめ

• 肺高血圧の定義は米国 ≧ 、欧州≧

• の単位に関しては双方 （体表面積補正不要）

• 閉鎖適応基準に関するパラメータは米国は 、 を用い、欧州は
（※前者は血圧の変動に左右されやすいが、計算値に基づく酸素消費量を使用しないで済む）

• 閉鎖 適応は欧州ではシャントが多く がない患者のみに限定
米国の方が 適応は広い（ ならば まで ）

• （ を含む）は双方 、ただし
の記載は欧州のみ

シャントに着目した 閉鎖適応
2018 AHA/ACC

the management of ACHD
2020 ESC

the management of ACHD

米国 欧州

• ≧
＆

•

ー •

•
• ≧

• ≧

•
•
•

• ≧
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閉鎖後特に気を付けるポイント
【問診・診察】

• 臨床症状
• 予防

【検査値】
• 血液： 上昇
• 心電図： 、 、 出現
• エコー：

➢ 左室機能低下（ 低下）
➢
➢
➢ 肺高血圧（ 上昇）
➢ 進行

【その他併存症】
• 併存症に関してはその他のガイドラインに基づいて診療を行う

➢ 心不全
➢ 不整脈
➢ 脂質異常症・糖尿病・高血圧
➢ 癌

は手術すれば概ね経過良好、ただし長期で見ると意外と合併症がある
• 閉鎖後 観察期間平均 年
• 生存率 ％（周術期死亡を除く）
遠隔期死亡原因
➢ 心室細動
➢ 大動脈弁狭窄＋不整脈
➢
➢ 非心臓死

• イベントフリー ％

• 観察期間平均 年
• 閉鎖 の心不全率
• 未閉鎖 の心不全率
• 同様に 不整脈、 も閉鎖・未閉鎖 では

より高い。
• 閉鎖 は未閉鎖 と比較すると

が少ない
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右室流出路狭窄
⚫大動脈弁逸脱（ ）合併のリスク
⚫右室内異常筋束の発達（右室二腔症）
⚫概ね予後は良好だが、成人で進行することも報告されている
圧較差が著明 では手術も検討

右室内異常筋束
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＋心不全 現在まで や の役割は？

「心不全」とは「なんらかの心臓機能障害，すなわち，心臓に器質的および あるい
は機能的異常が生じて心ポンプ機能の代償機転が破綻した結果，呼吸困難・倦怠感や
浮腫が出現し，それに伴い運動耐容能が低下する臨床症候群」（ ）

心不全リスク 心不全リスク
（＋心疾患）

心不全症状 難治性心不全

内科治療（ライフスタイル改善、薬物治療）

非薬物治療（手術、カテーテル、ペースメーカ等）

移植・機械補助

緩和医療

心不全
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に対して 遂行率は ％台
（ の処方率は低め）

◆
◆ ≦ 

⚫ eGFR≥30 mL/min/1.73 m2
⚫ systolic blood pressure ≥ 95 mmHg

⚫ heart rate ≥ 70 bpm 
⚫

＋心不全 抗 治療の役割

• 左室収縮能障害（ ％）
• と で 改善

⚫ 新規抗心不全薬の役割は現在研究段階
⚫ に特異的な心不全治療薬はない
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肺高血圧

当院 における進行心不全に対する治療の流れ

• 原疾患治療

• 増悪因子コントロール

• 一般の抗 治療

• 不整脈管理
デバイスを含む

体外式

救命のための
機械的補助循環

植込み型

心臓移植

移植検討

カンファレンス

移植・ 検討会
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のアルゴリズムをその他の左右シャント性疾患に拡大

東京大学八尾先生らのプロトコル

• があれば薬でコントロール

•

ならば ＋ 継続
さらに 薬の 検討

多くの では抗 薬で一定の効果が期待される

• （ ）
• は 分間歩行改善と 低下

•
• は 分間歩行改善と臨床症状改善
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患者は後天性（成人性）疾患を合併すると予後増悪

• 歳以上の 患者の予後は不良

•
•
• 年齢や心筋梗塞既往、肺高血圧がリスク因子
• 死因

➢ 心血管死
➢ 心不全

感染性心内膜炎（ ）

ACHDを含む下記の患者にIE予防が推奨される （本邦ガイドラインではVSD単独は中等度リスク群）

➢ Those with previous IE;
➢ Patients with prosthetic valves (biological and mechanical, surgical and transcatheter);
➢ Patients within 6 months of placement of prosthetic material;
➢ Patients with residual intracardiac shunts at the site of or adjacent to previous repair with prosthetic 

material or devices
➢ Patients with uncorrected cyanotic heart disease.

ハイリスク患者へのアドバイスのポイント
• 歯科処置等のハイリスク手技の際の予防薬投与
• 侵襲的処置の際の消毒
• 口腔や皮膚の清潔
• ピアスやタトゥーは推奨されない（する場合は清潔なコンデションでやること）
• 発熱が続く場合は抗生剤を開始する前に血液培養
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おまけ： に対するデバイス閉鎖

カテーテル治療による のデバイス閉鎖
⚫本邦では適応なし
⚫手術では閉じにくい や が良い適応
⚫遠隔期の完全房室ブロック発生のリスクあり

閉鎖後 間隔の例：米では特に問題なくても 年に一回は診る

•▪
•▪
•▪
•▪
•▪

•▪
•▪

•▪
•▪
•▪
•▪

•▪
•▪

•▪
•▪
•▪
•▪
•▪
•▪
•▪

•▪
•▪
•▪
•▪
•▪
•▪
•▪

∗∗ ∗∗ ∗∗ ∗∗

– –

– –

で特に問題なければ
➢ 年おき外来
➢ 適宜心電図、エコー
➢ 必要に応じて 、
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歳以上の （未閉鎖・術後）をまとめ

当院の 振り返り

2007 April-2023 Sept
“VSD”, “VSD suspected” or “s/p VSD closure” aged >40 y/o at the initial presentation

N = 138  

Excluded (n = 67)
• Not VSD (n= 47)
• AV canal (n = 1) 
• TOF type (n = 6)
• Traumatic VSD (n =1)
• No medical information on previous procedure (n = 12) 

N = 71 for analysis
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未閉鎖と閉鎖を比較すると著明な違いはないが

歳以上は複数の心血管因子やがんを合併しやすい

：薬部治療を要する高血圧、脂質異常症、糖尿病のうちいずれか つ以上
：治療を要する活動性癌
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まとめ

⚫ は単純心奇形だが、大動脈弁逆流、肺高血圧、右室二腔症などが悪化す
ると管理が困難になる。

⚫ は 量が多い、または大動脈弁逆流があれほとんどが早期に手術を
受ける。一方少量のシャントの場合は経過観察になることが多い。しかしな
がら手術を受けていない少量のシャントの では晩期に心血管イベントを
起こすことを経験する。

⚫ 患者の高齢化に伴いがん合併患者も増えることが予想され、がんも
（閉鎖の有無にかかわらず） 患者の重要な死亡原因となりうる。

⚫ に合併する心不全や心血管病リスク因子の治療は他の該当診療ガイドラ
インに従い診療する。

未閉鎖は年齢が 歳以上になると心不全などの心血管イベントによる入院が増える

高齢者では
癌による死亡も
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大血管の50%以上が心室中隔に騎乗している (Anderson) 

僧帽弁ー大動脈弁の線維性連続は常に左室ー大動脈間に存在する (Van Praagh) 
肺動脈には50%ルール適応 

僧帽弁ー大動脈弁の線維性連続がない場合に50%ルール適応

2

DORV 両大血管右室起始って？

壱

弐

セッション２　両大血管右室起始症　-今日こそ理解するDORV-
両大血管右室起始のエコー

吉敷香菜子　榊原記念病院小児循環器科

第29回成人先天性心疾患セミナー　2023/10/22
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僧帽弁-大動脈弁の線維性連続は常に左室-大動脈間に存在する (Van Praagh)
弐

Ao

IVS

LV

conus

RV

Ao

PA

大血管の50%以上が心室中隔に騎乗している (Anderson)
壱

Ao

Ao

Ao

IVS

IVS

IVS

LV
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左室から心室中隔欠損を通して大動脈に血流を通す 
その際に狭窄や房室弁不全が残らないように 

6

DORV 手術

DORVは診断名そのものを示すわけではない 
主病名は他で、「DORVを伴っている」ことは多々ある 

内臓錯位症候群 
Criss-Cross Heart 
修正大血管転位 
DIRV 
房室中隔欠損 
単心室 

すべてにおいて例外がある

5

DORVだけど、そこじゃない…こともある

血行動態も 
VSD様 
TOF様 
TGA様

深い深い沼です
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血管との関係 

subaortic 大動脈弁下 
subpulmonary 肺動脈弁下 
doubly committed 両大血管下 

remote (non committed) 

8

DORV　心室中隔欠損の評価

欠損位置 

Outlet 
中隔縁柱の前脚と後脚の間 

Inlet/Muscular

心室中隔欠損 
位置　大動脈に近いのか肺動脈に近いのか 
大きさ　Baffleするのに十分か 
数 

conusの解剖 
どっちの大血管下にあるか 
心室中隔欠損との間にどの程度あるか 

7

DORV　エコーで見るポイント

大血管関係 
前後、side by side 
spiral, parallel 
狭窄はないか 

房室弁 
共通房室弁 
Straddling 
異常腱索、乳頭筋がconus にはいっていないか 
房室弁低形成はないか 

心室サイズは正常か

二心室修復できる？ 
できない？
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約5割のDORV 

大動脈が心室中隔に騎乗 50%以上 
大血管位は通常正常 
肺動脈が左前、大動脈が右後、spiral 
conusが左前に位置 
肺動脈狭窄があることも

10

DORV subaortic VSD

右 左

後 前

DORV 心室中隔欠損 大血管の位置での分類

Subaortic no PS or with PS Subpulmonary

Doubly committed

non committed 
remote
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DORV subaortic VSD no PS
12

Ao

RV

PA
Ao

PA

Ao

RV

PA

VSD VSD

DORV subaortic VSD no PS
11

Ao
IVS

LV

RV

PA

Ao

PA
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DORVの約2-3割 

肺動脈が心室中隔に騎乗 50%以上 
大動脈右前が通常 
肺動脈が左前、大動脈が右後、paralle 
conusが右後に位置 
大動脈弁下、弁狭窄、大動脈縮窄があり得る

14

DORV subpulmonary VSD

DORV subaortic VSD with PS
13

AoIVS

LV
Ao

RV

PA
Ao

RV

PA

PDA
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DORVの約1割 
conus小さい 

通常流出路の狭窄は伴わないことがおおい

16

DORV Doubly committed VSD

VSD subpulmonary
15

AoIVS

LV

RV

PA

Ao

PA
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DORV doubly committed
18

Ao

RV

PA

Ao

RV

PA

VSD VSD

DORV doubly committed
17

Ao

IVS

LV

RV

PA

LV

VSD VSD
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DORV non committed VSD (remote VSD)
20

Ao
IVS

LV

RV

PA

LV

VSD VSD

DORVの約1-2割 

心室中隔欠損と両大血管がいずれも遠い 
大動脈弁輪径以上はなれている 
心室中隔欠損 
膜性部、流入部、筋性部、 
房室中隔欠損（内臓錯位症候群） 
サイズが小さくて、血流制限があることも 

房室弁下組織がからんでくることもある 
conusの位置しだいで流出路狭窄があり得る

19

DORV non committed VSD (remote VSD)
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心室中隔欠損 
位置　大動脈に近いのか肺動脈に近いのか 
大きさ　Baffleするのに十分か 
数 

conusの解剖 
どっちの大血管下にあるか 
心室中隔欠損との間にどの程度あるか 

22

DORV　術後の問題点

大血管関係 
前後、side by side 
spiral, parallel 
狭窄はないか 

房室弁 
共通房室弁 
Straddling 
異常腱索、乳頭筋がconus にはいっていないか 
房室弁低形成はないか 

心室サイズは正常か

むりに二心室修復していませんか？

DORV non committed VSD (remote VSD)
21

Ao

PA

S2-2_11



左室ー大動脈ルート（左室流出路）狭窄

Ao

Ao
Ao

LV

LV
LV

左室ー大動脈ルート（左室流出路） 
内膜肥厚、線維性組織増生、心室中隔欠損の狭小 
大動脈弁逆流 

右室ー肺動脈ルート（右室流出路） 
肺動脈弁狭窄、導管狭窄、末梢肺動脈狭窄 
肺動脈逆流 

心室内 baffle 
残存短絡

23

DORV 術後の問題点
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左室ー大動脈ルート（左室流出路）狭窄

Ao

Ao

Ao

LV

LV

LV
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Case presentation

第29回成⼈先天性⼼疾患セミナー
2023.10.22. Sun
セッション3 症例検討 Fontan術後を徹底討論する

症例１
AVVRのタイミングに悩むフォンタン

筑波⼤学 循環器内科 川松直⼈
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房室弁⼿術が必要であった症例では⻑期⽣存率が低い

ドイツ⼼臓センターミュンヘン⼩児⼼臓外科で1994-2015年に⼿術されたTCPC 460症例の後ろ向き解析．
TCPC到達まであるいはTCPCと同時に中等度以上の房室弁逆流に対して介⼊した症例を検討．

房室弁⼿術の適応
Leaflet dysplasia 61%
prolapse 53%
annular dilatation 27% (pure annular dilatation 12%)
cleft 22%

59%の症例が多要素による逆流

Ono M, et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2018 Feb;155(2):701-709.e6. 

中等度以上の房室弁逆流は早期から死亡・⼼不全・PLEのリスク

オーストラリアとニュージーランド Fontan術後患者1199⼈からの報告．

King G, et al. J Am Coll Cardiol. 2019 Feb 26;73(7):810-822. 

房室弁不全はFontan不全(死亡，⼼移植，鋳型気管⽀炎，PLE, NYHA3/4)
の2倍以上のリスクとなる．
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Fontan⼿術時の房室弁置換術もリスクである

Pundi KN, et al. J Am Coll Cardiol. 2015;66:1700–1710.

房室弁⼿術が必要であった症例では⻑期⽣存率が低い

Ono M, et al. J Thorac Cardiovasc Surg. 2018 Feb;155(2):701-709.e6. 

ドイツ⼼臓センターミュンヘン⼩児⼼臓外科で1994-2015年に⼿術されたTCPC 460症例の後ろ向き解析．
TCPC到達まであるいはTCPCと同時に中等度以上の房室弁逆流に対して介⼊した症例を検討．

房室弁⼿術を必要とした症例では予後が悪化 ⼀度房室弁⼿術が必要であった症例では
再介⼊の必要が多くなる

TCPC後に⼼室機能障害(SVEF<50%)が
ある症例では房室弁⼿術が多くなる．

房室弁逸脱による房室弁形成⼿術適応症例は再⼿術のリスク (HR 2.755, p=0.009)
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まとめ

・左⼼低形成症候群，⼼外導管型TCPC術後．
重症房室弁逆流のために⼼不全が短期間に進⾏しstage Dに到達した．

・房室弁への治療介⼊のタイミングについて
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症例: 22歳, 男性

【診断】左心低形成症候群(MA/AS)

【手術歴】

Norwood(RV-PA conduit) + ASD enlargement: 12生日

Bidirectional Glenn shunt + PA plasty: 6ヶ月

TCPC(EC 18mm): 3歳

【主訴】労作時呼吸困難感

【既往歴】出血性膀胱炎: 17歳時

【生活歴】喫煙歴: なし, 飲酒歴: なし

不整脈治療に悩むフォンタン

2023年10月22日

九州大学病院 循環器内科

坂本一郎
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内服薬

•ワーファリン
•ブロプレス
•アーチスト
•セララ
•オプスミット

3.25mg/日

10mg/日

20mg/日

25mg/日

10mg/日

現病歴

在胎38週2日2232gで出生。1生日に心雑音を指摘され、新生
児科に入院となり左心低形成症候群が疑われた。Lipo PGE1
の投与を開始され、福岡市立こども病院へ転院となり左心低
形成症候群(MA/AS)と診断された。12生日にNorwood手術
(RV-PA conduit)および心房中隔欠損拡大術施行された。6ヶ
月で両方向性Glenn手術および肺動脈形成術、3歳で
TCPC(EC 18mm)施行された。経過良好であったが、16歳時
にHolter心電図で非持続性心室頻拍を認めβ遮断薬増量さ
れた。19歳で当院移行となり、22歳になり労作時呼吸困難感
が出現するようになり当科入院となった。
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心電図

Sinus bradycardia + PAC (HR=49bpm), NA, negative T in V1-6

身体所見

<General> 身長:165.6cm, 体重:48.5kg, 血圧:108/90mmHg,
脈拍:59bpm, 整, SpO2:98%(room air), 体温:36.7℃
<頭部> 眼瞼結膜:貧血なし, 眼球結膜:黄疸なし
<頸部> 頸静脈怒張(-)
<心臓> Ⅰ音(→), Ⅱ音(→), Ⅲ音(-), Ⅳ音(-), 胸骨左縁第3
肋間を最強点とするLevine Ⅲ/Ⅵの収縮期駆出性雑音と
Levine Ⅳ/Ⅵの拡張期雑音
<肺> ラ音なし
<腹部> 平坦, 軟, 圧痛なし, 腸音正常
<下肢> 浮腫なし
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血液検査所見

【血算】WBC=4860/μL, Hb=14.8g/dL, Ht=43.0%, Plt=10.2万/μL

【生化学】TP=6.6g/dL, Alb=4.3g/dL, T.B.=3.2mg/dL, AST=28U/L, 

ALT=20U/L, LDH=163IU/L, ALP=70IU/L, γ-GTP=30U/L, 

CK=152U/L, BUN=12mg/dL, Cr=0.70mg/dL, UA=5.5mg/dl, 

Na=144mEq/L, K=4.1mEq/L, Cl=109mEq/L, CRP=0.02mg/dL, 

TC=115mg/dL, TG=50mg/dL, HDL-C=43mg/dL, FBS=80mg/dL, 

HbA1c=5.5%(NGSP), BNP=45.3pg/mL

胸部X線

CTR=42.2%
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心肺運動負荷試験

• Peak VO2=25.9mL/kg/min (71%)

• VE/VCO2 slope=32.8

• HR: 62bpm→163bpm

• BP: 105/48mmHg→155/71mmHg

• SpO2: 93%→89%

Holter心電図

•Basic rhythm: sinus

•Heart rate: 40-102(59)bpm

•Total beats: 81762beats/day

•PAC: 48beats/day (0.1%)

•PVC: 10beats/day (0.1%)

•ST-T change: no significant change
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経食道心エコー

TR: moderate, Neo AR: moderate

経胸壁心エコー

RVDd/s=62.5mm/55.8mm, RVEF=42.2%(Modified Simpson), Neo AR: moderate, 

Tr: mild to moderate, IVC flow=30.0cm/s, SVC flow=21.0cm/s
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心臓MRI

RVEDV=286.9mL, RVESV=215.8mL, RVEF=24.8%

心臓CT
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心臓カテーテル検査

CVP=19mmHg, PAP=16mmHg, PCWP=14mmHg, 

SaO2=93.3%, C.I.=2.44L/min/m2, SVR=24.7W.U., PVR=0.5W.U.

心臓カテーテル検査

RVEDV=203.5mL, RVESV=125.2mL, RVEF=38.5%
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治療方針

•中等度〜重度大動脈弁閉鎖不全症

→大動脈弁置換術

•軽度〜中等度房室弁逆流

→房室弁形成術あるいは房室弁置換術

•左心低形成症候群(MA/AS), Norwood術後・TCPC術後

→EF=42.2%(UCG)/24.8%(MRI)/38.5%(Angio)

→薬物療法強化

•洞不全症候群

→ペースメーカーあるいはCRT植え込み術

問題点

•中等度〜重度大動脈弁閉鎖不全症

•軽度〜中等度房室弁逆流

•左心低形成症候群(MA/AS), Norwood術後・TCPC術後

→EF=42.2%(UCG)/24.8%(MRI)/38.5%(Angio)

•洞不全症候群
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Apex pacingが悪い場合もある

Int Heart J. 2022;63:1205-1209.

Int Heart J
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Figure　1.　The X-ray (A, B), illustration of the cardiac anatomy (C), and ventriculography (D) for the pace-
maker implantation. The green circle shows the position of the previously implanted atrial pacing lead, and 
the red circles or stars show the ventricular lead at the LV apex. AP indicates anterior-posterior view; LAT, 
lateral view; LV, left ventricle; and RV, right ventricle.

bound stretch through the 2D-STE analysis (Figure 3A).
This phenomenon caused intraventricular dyssynchrony
between the LV apex and base. Her hematology and
hemodynamic data were as follows: percutaneous oxygen
saturation (SpO2), 85%; hematocrit, 41.2%; creatinine, 1.6
mg/dL; total bilirubin, 1.6 mg/dL; γ-glutamyl transpepti-
dase (GTP), 240 IU/L; brain natriuretic peptide (BNP),
955 pg/mL; central venous pressure (CVP), 14-16 mmHg;
pulmonary artery wedge pressure, 11-13 mmHg; cardiac
index, 1.25 L/minute/m2; pulmonary vascular resistance,
4.4 Unit・m2; and systemic vascular resistance, 43.2
Unit・m2.

Based on the results above, we decided to adapt CRT
(Percepta™, Medtronic Inc., Minneapolis, MN, USA) up-
grade by implanting two epicardial pacing leads in the LV
inflow (4968 CapSure Epi, Medtronic Inc.) and RV out-
flow tract (5071 CapSure Epi, Medtronic Inc., Minneapo-
lis, MN, USA) at the same time as mechanical valve re-
placement for the common atrioventricular valve (Figure
4). We set the CRT-P as DDD (pacing rate, 90-140 bpm;
AVI, 300 ms; VV interval with LV, 30 ms first). The ven-
tricular lead positions were determined following the strat-
egy that was previously reported.9) The QRS duration be-
came shorter with biventricular pacing, decreasing to 100
ms (Figure 2B). We evaluated the patient with 2D-STE af-

ter the CRT-P upgrade. As a result, we observed the im-
provement of the LV apex contraction, with an FAC (LV
+ RV) of 43.0%, and the disappearance of systolic re-
bound stretch (Figure 3B), indicating an improvement in
intraventricular dyssynchrony. The New York Heart Asso-
ciation functional class and the hemodynamic data were
also improved; for functional class II: SpO2, 92%; BNP,
345 pg/mL; and CVP, 9 mmHg.

Discussion

As far as we know, there are no reports discussing
the ventricular hypokinesis of an apical pacing site, al-
though the LV apex is recommended as the first choice
for the epicardial pacing lead position.6) Even in the single
ventricular physiology, the ventricular apical pacing
tended to produce a better outcome than that in the other
pacing site.4) In this case, with a biventricular-type Fontan
physiology, although the epicardial lead position for PMI
was the apex of the heart, with a QRS duration of 119
ms, we observed the hypokinesis of the LV apex on echo-
cardiography after the PMI. Then, we detected early
shortening and systolic rebound stretch in the same region
by 2D-STE.

In patients with left bundle branch block, the septal

Int Heart J
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Figure　4.　The X-ray (A, B), illustration of the cardiac anatomy (C), and ventriculography (D) after the 
cardiac resynchronization therapy (CRT)-P upgrade. The green circle shows the position of the previously 
implanted atrial pacing lead, and the red dotted circles or stars show the position of the de novo LV inflow 
implanted through the ventricular pacing lead. The yellow dotted circle or star indicates RV outflow implant-
ed through the ventricular pacing lead. Definition of abbreviations are shown in Figure 1.

observed a decrease in contraction at the apical pacing re-
gion. Although myocardial thinning was not evident in
this case, we performed a CRT-P upgrade at the same
time as that of the atrioventricular valve replacement to
improve the myocardial performance and prevent myocar-
dial damage. As a result, we could successfully improve
the ventricular contraction and prevent the progression of
myocardial thinning. In addition, early shortening and sys-
tolic rebound stretch were reportedly independent determi-
nants of prognosis.14) Early shortening and systolic re-
bound stretch can be a prognosticator even in a rare case
of CHD patients with ventricular pacing-induced dyssyn-
chrony.

After the CRT-P upgrade and atrioventricular valve
replacement, the clinical symptoms of this case were dra-
matically improved. However, it is hard to assess how the
CRT-P upgrade contributed to this improvement. More-
over, the change in FAC did not reflect the effect of CRT-
P because of the preserved contraction of the LV base,
showing hyperkinesia due to severe atrioventricular valve
regurgitation before the CRT-P upgrade. The lack of
follow-up to demonstrate long-term CRT efficacy is also a
limitation. However, the LV apex contraction, the disap-

pearance of the systolic rebound stretch, and the improve-
ment of intraventricular dyssynchrony were observed after
the CRT-P upgrade. Given that the optimal pacing sites
for CRT in patients with CHD may differ from those cho-
sen in non-CHD adult patients,9) we need to consider the
localization of ventricular lead placement. The 2D-STE
evaluation is also helpful in that case.

The occurrence of pacing-induced interventricular
dyssynchrony and ventricular hypokinesis in this patient,
however, could not be explained. Thus, it is pivotal to
keep in mind that these phenomena can occur in patients
with PMI in CHD, even if the ventricular lead is placed at
the ventricular apex, which is the recommended site.

Conclusion

We encountered a CHD patient with ventricular hy-
pokinesis of the epicardial LV apical pacing site showing
the early shortening and rebound stretch. The 2D-STE
showed the intraventricular dyssynchrony between the LV
apex and base due to pacing and the disappearance of
ventricular hypokinesis after the CRT-P upgrade in our pa-
tient. Although ventricular hypokinesis and intraventricular
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Figure　2.　The electrocardiogram before (A) and after (B) cardiac resynchronization therapy (CRT)-P. The 
QRS duration before CRT-P was 119 ms, and the QRS duration after CRT-P was shortened to 100 ms.

Figure　3.　The 2D-STE before (A) and after (B) CRT-P. The 2D-STE analysis divided the left ventricular wall into six seg-
ments and graphed the peak strain value of each segment; wherein yellow is the base of the posterior lateral wall, light blue is 
the mid-posterior lateral wall, green is the apex of the posterior lateral wall, purple is the apex of the anterior septum, blue is the 
mid-anterior septum, and red is the base of the anterior septum. Before the CRT, early shortening (white arrow) was observed 
immediately after the early systole, followed by a systolic rebound stretch (red arrow) from the apex to the anterior septum (A). 
After the CRT, local early shortening and the rebound stretch disappeared (B). AVC indicates aortic valve opening; and 
2D-STE, two-dimensional speckle tracking echocardiography. Other definitions of abbreviations are shown in Figures 1 and 2.

flash motion―the signs of LV intraventricular dyssyn-
chrony―is detected by M-mode tracing and 2D-STE. The
septal flash motion is defined as an early shortening of
the septum into the LV space and subsequent systolic re-
bound stretch during early systole, especially during iso-
volumic systole.10) The 2D-STE can evaluate the area be-
tween the LV apex and the LV base, which cannot be rep-
resented in an M-mode tracing. The previous study
showed the usefulness of the 2D-STE to evaluate inter-
ventricular dyssynchrony in single-ventricular physiol-
ogy.11) In the 2D-STE analysis, the LV wall is divided into

six segments, graphing the peak strain value of each seg-
ment. Then, the early shortening and systolic rebound
stretch can be visually and objectively detected, contribut-
ing to the detection and evaluation of regional dyssyn-
chrony.10,12)

Further, in patients with left bundle branch block, the
decreased LV contraction was explained by LV remodel-
ing; early septal shorting and waste of myocardial work
by systolic rebound stretch contribute to septal thinning.13)

In this case, the 2D-STE demonstrated early shortening
and systolic rebound stretch by LV apical pacing, and we

Fontan手術後のペースメーカー

Heart Rhythm. 2019;16:1870-1874.

Outcome of patients with functional single ventricular
heart after pacemaker implantation: What makes it
poor, and what can we do?
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Kisho Ohtani, MD, PhD,† Tomomi Ide, MD, PhD,† Hiroyuki Tsutsui, MD, PhD,†

Shiro Ishikawa, MD, PhD*

From the *Department of Pediatric Cardiology, Fukuoka Children’s Hospital, Fukuoka, Japan, †Department
of Cardiovascular Medicine, Graduate School of Medical Sciences, Kyushu University, Fukuoka,
Japan, and ‡Ohori Children’s Clinic, Fukuoka, Japan.

BACKGROUND Pacemaker implantation in patients with single
ventricle is associated with poor outcomes.

OBJECTIVE The purpose of this study was to determine the reasons
for the poor outcomes of pacemaker implantation.

METHODS We performed a retrospective chart review of patients
with single ventricle who had undergone permanent pacemaker im-
plantation. Patients were categorized into 3 groups based on the
site of pacing and the proportion of ventricular pacing (VP) as fol-
lows: (1) atrial pacing group with atrial pacing only (n 5 11); (2)
low VP group with low daily VP proportion (,50%; n 5 12); and
(3) high VP group with high daily VP proportion (�50%; n 5 15).
Pacing leads were placed at the epicardium in all patients.

RESULTS No patients in the atrial pacing or low VP groups died,
whereas the survival rate in the high VP group was 58.9% and
39.3%at 10 and 20 years, respectively, after pacemaker implantation.

Among the post-Fontan patients, plasma brain natriuretic peptide
(BNP) levels significantly increased with the proportion of VP: 11.7,
20.3, and 28.4 pg/mL in the atrial pacing, low VP, and high VP groups,
respectively (P 5 0.04). In the high VP group, the plasma BNP level
was significantly lower in patients with an apical pacing lead than
in those with a nonapical pacing lead (27.0 pg/mL vs 82.8 pg/mL,
respectively; P 5 .03).

CONCLUSION A higher proportion of VP was associated with poor
outcome and higher plasma BNP levels, probably due to ventricular
dyssynchrony. In epicardial ventricular pacing, apical pacing is bet-
ter to avoid the increase in ventricular stress and plasma BNP level.

KEYWORDS Apical pacing; Epicardial lead; Fontan procedure; Func-
tional single ventricle; Pacemaker implantation

(Heart Rhythm 2019;16:1870–1874) © 2019 Heart Rhythm Society.
All rights reserved.

Introduction
Staged Fontan procedure has been performed widely in pa-
tients with severe congenital heart diseases for whom surgical
biventricular repair is unsuitable.1,2 The aim of treatment of
these patients is completion of the Fontan procedure during
early childhood, but complications and death occur
frequently both before and after the Fontan procedure.3–7

Bradyarrhythmia is a major complication and can result from
congenital abnormalities of the conduction system.8,9 It is
often complicated by polysplenia (usually left isomerism)
and an L-looped ventricle or by surgical injury.10–12

Pacemaker implantation has been shown to be related to
poor outcomes in patients with functional single ventricle

(SV).4,13 Previous studies have investigated patients with SV
who have undergone pacemaker implantation; however, the
detailed outcomes and contributing factors were not
completely investigated.8–10,14,15 We hypothesized that lead
position and proportion of pacing are factors related to poor
outcome.

The aim of this study was to investigate survival and ven-
tricular function after pacemaker implantation in patients
with SV physiology, before and after the Fontan procedure,
and to determine the effects of different lead positions and
proportion of pacing on outcome in patients with functional
single ventricular heart and pacemaker implantation.

Methods
We conducted a retrospective chart review of all patients with
functional SV who underwent permanent pacemaker implan-
tation at Fukuoka Children’s Hospital (FCH) and were

Address reprint requests and correspondence: Dr Yoshihiko Kodama,
Department of Pediatric Cardiology, Fukuoka Children’s Hospital, Kashii-
teriha 5-1-1, Higashi-ku, Fukuoka, Japan. E-mail address:
kodamayoshihiko@gmail.com.
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Discussion
In this single-institution study, we analyzed survival and ven-
tricular function after pacemaker implantation in patients
with SV physiology. Our results showed that the high propor-
tion of VP is associated with poor survival rate, and an epicar-
dial ventricular lead position in the apex may be better in such
patients. To our knowledge, this is the first report to compare
the outcome of SV patients with pacemaker implantation ac-
cording to the proportion of pacing and pacemaker lead posi-
tion. The largest registry of Fontan patients showed that
pacemaker implantation was one of the independent factors
related to late adverse events.4 One study reported poor
outcome in patients who required pacemaker implantation
before a Fontan procedure,13 but another report showed a
contrary result.9

Although pacemakers in such patients are associated with
adverse outcomes, the mechanisms remain unclear. Bradyar-
rhythmia itself likely is a high-risk factor for mortality; in fact,
1 patient in this study died of pacemaker lead failure. How-
ever, this death accounts for only a small proportion of the
mortalities, and the cause of death of the other 5 patients in
this study had no direct relationship with the bradyarrhythmia
itself. As shown in Figure 2, mortality was observed only in
patients with a high proportion of VP, and plasma BNP levels
in this group were higher than in the other 2 groups. In gen-
eral, a high proportion of VP is a known risk factor for hospi-
talization due to heart failure in adult patients with

bradyarrhythmia.16,17 Therefore, a plausible explanation
would be that the high proportion of VP in our cohort
caused ventricular dyssynchrony and poor long-term
outcome. This was supported by the observation that 2 pa-
tients died of ventricular dysfunction.

Another cause of death was cerebral hemorrhagic infarc-
tion, which we believe can be attributed to pacemaker im-
plantation, as a previous study on SV physiology reported
a relatively frequent occurrence of thrombotic events in pa-
tients with a pacemaker.8 However, the impact of pacemaker
implantation on death in the other 2 patients (liver cirrhosis
and encephalopathy) is difficult to interpret. Ejection fraction
as determined by ventriculogram was preserved in these 2
cases. Although we cannot deny that the pacemaker may
have influenced, to some degree, the course and therapeutic
process of those incidental complications, the exact relation-
ship between pacemaker and mortality cannot be ascertained.

VP is widely recognized to cause ventricular dyssyn-
chrony, based on the location of the ventricular lead. In the
general population of adult patients with bradyarrhythmia,
the ventricular septum is considered to be the optimal endo-
cardial lead position to prevent ventricular dyssynchrony18,19

because the pattern of ventricular excitation resembles the
physiological one. Comparable studies in pediatric patients
with congenital complete atrioventricular block have been
performed.20,21 However, we cannot consider endocardial
and epicardial pacing in the same manner. For the
epicardial pacing performed in this study population, apical
pacing was reported to be useful in preventing ventricular
dyssynchrony, and left ventricular pacing was found to be
better than right ventricular pacing.22–25 Because
differentiation of the ventricle from the right and left sides
is difficult because of the various functional SV
morphologies in our cohort, we divided the patients into 2
groups (apical and nonapical pacing) for analysis. Our
results suggest that the better pacing site might be the
ventricular apex. This is an important finding regarding the
optimal VP site for patients with SV.

Although speckle tracking with echocardiography is
frequently used in the evaluation of ventricular dyssyn-
chrony,24,25 plasma BNP level is also reported to be a
useful index of dyssynchrony.18,26 Because this study was
based on retrospective chart review, a detailed
echocardiographic evaluation of dyssynchrony was not
feasible. Furthermore, measurements of ventricular volume
in this study were based on ventriculogram images, for
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Figure 3 Kaplan–Meier survival curve according to ventricular lead posi-
tion in the high ventricular pacing (VP) group. The apical and nonapical pac-
ing subgroups of the high VP group had similar trends of outcome. PM 5
pacemaker.

Table 3 Ventricular function and plasma BNP level at last follow-up among post-Fontan patients in the high VP group

Apical pacing Nonapical pacing P value

No. 7 4
Ejection fraction (%) 54.7 (51.4–58.4) 55.9 (52.9–60.3) .9
AVVR � moderate (%) 0 1 (25) .4
QRS width (ms) 136 (128–146) 142 (139–149) .22
BNP (pg/mL) 27 (23.7–28.4) 82.8 (60.4–98.9) .03

Data are given as n, n (%), or median (interquartile range, first to third).
AVVR 5 atrioventricular regurgitation; BNP5 brain natriuretic peptide; VP 5 ventricular pacing.
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followed up by FCH and Kyushu University Hospital
(KUH). Both institutions are tertiary care centers. The major-
ity of the local patients with SVwere managed at FCH during
childhood and then transferred to the adult congenital heart
disease clinic at KUH after adolescence. Data were collected
using a research electronic data capture system (REDCap),
which was an electronic data capture tool hosted at Kyushu
University. The study protocol was approved by the institu-
tional review boards at both hospitals.

Patients
All patients who underwent pacemaker implantation between
1980 and 2016 at FCH were enrolled in the study. Patients
who have previously undergone atrioventricular valve
replacement, during which complete atrioventricular block
frequently occurs, were excluded from the study because
the outcome would have been severely affected by the valve
replacement itself. Also excluded from the analysis were pa-
tients in whom the pacemaker had become unnecessary and
had been removed, those in whom the pacemaker was indi-
cated for cardiac resynchronization therapy, and those with
unrecorded details.

Because we intended to compare the outcomes of patients
with and those without ventricular pacing (VP), the simple
categorization of patients based on the presence of a ventric-
ular lead was inadequate because some of the ventricular
leads may have been inserted only for occasional backup
use, and in such cases the daily proportion of VP is small.
Therefore, we categorized patients according to the presence
of a ventricular lead and the proportion of VP. The atrial pac-
ing group comprised patients who had only an atrial lead
without a ventricular lead. The low VP group comprised pa-
tients who had a ventricular lead with a daily VP proportion
,50%. The high VP group comprised patients who had a
ventricular lead with a daily VP proportion �50%. The pro-
portion of VP was estimated by routine pacemaker checkup

Front

Case 1
(Non-apical pacing)

Case 2
(Apical pacing)

Lateral

Figure 1 Definition of lead position. The ventricular image is divided into
3 equal portions: inflow, apex, and outflow. Case 1 shows nonapical pacing,
in which the lead is positioned on the inferior wall of the inflow. Case 2
shows apical pacing.

Table 1 Patient characteristics

Atrial pacing group (no VP) Low VP group (VP ,50%) High VP group (VP �50%) P value

No. 11 12 15
Female 6 (54.5) 5 (41.7) 7 (46.7) .92
Birth weight (g) 2726 (2413–2913) 2957 (2458–3254) 3006 (2745–3283) .11
Diagnosis
TA 2 (18.2) 3 (25.0) 2 (13.3)
PAIVS 0 1 (8.3) 0
HLHS 4 (36.4) 2 (16.7) 2 (13.3) .71
Other LV 1 (9.1) 2 (16.7) 5 (33.3)
Other RV 4 (36.4) 4 (33.3) 6 (66.6)

Heterotaxy
Asplenia 0 1 (8.3) 1 (6.6) 1
Polysplenia 6 (54.5) 1 (8.3) 1 (6.6) .008

Primary indication for PM
SSS/AV dissociation 11 (100) 3 (25.0) 3 (20.0)
Complete AV block 0 1 (8.3) 4 (26.7) ,.001
Other AV block 0 8 (66.6) 8 (53.3)

PM type
AAI 11 (100) 0 0
VVI 0 5 (41.7) 5 (33.3) ,.001
DDD 0 7 (58.3) 10 (66.6)

Age at pacemaker implantation (y) 3.0 (1.8–6.2) 7.2 (3.5–12.5) 2.2 (0.7–5.9) .06
Timing of operation
At/after palliation 0 0 3 (20.0)
At/after Glenn 1 (9.1) 1 (8.3) 6 (40.0) .01
At/after Fontan 10 (90.1) 11 (91.7) 6 (40.0)

Concomitant procedure 0 0 1 (6.6) 1
Patients born in the first half series 3 (27.3) 7 (58.3) 9 (60.0) .22

Data are given as n, n (%), or median (interquartile range, first to third).
AV5 atrioventricular; HLHS5 hypoplastic left heart syndrome; LV5 left ventricle; PAIVS5 pulmonary atresia with intact ventricular septum; PM5 pace-

maker; RV 5 right ventricle; SSS 5 sick sinus syndrome; TA 5 tricuspid atresia; VP 5 ventricular pacing.
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Discussion
In this single-institution study, we analyzed survival and ven-
tricular function after pacemaker implantation in patients
with SV physiology. Our results showed that the high propor-
tion of VP is associated with poor survival rate, and an epicar-
dial ventricular lead position in the apex may be better in such
patients. To our knowledge, this is the first report to compare
the outcome of SV patients with pacemaker implantation ac-
cording to the proportion of pacing and pacemaker lead posi-
tion. The largest registry of Fontan patients showed that
pacemaker implantation was one of the independent factors
related to late adverse events.4 One study reported poor
outcome in patients who required pacemaker implantation
before a Fontan procedure,13 but another report showed a
contrary result.9

Although pacemakers in such patients are associated with
adverse outcomes, the mechanisms remain unclear. Bradyar-
rhythmia itself likely is a high-risk factor for mortality; in fact,
1 patient in this study died of pacemaker lead failure. How-
ever, this death accounts for only a small proportion of the
mortalities, and the cause of death of the other 5 patients in
this study had no direct relationship with the bradyarrhythmia
itself. As shown in Figure 2, mortality was observed only in
patients with a high proportion of VP, and plasma BNP levels
in this group were higher than in the other 2 groups. In gen-
eral, a high proportion of VP is a known risk factor for hospi-
talization due to heart failure in adult patients with

bradyarrhythmia.16,17 Therefore, a plausible explanation
would be that the high proportion of VP in our cohort
caused ventricular dyssynchrony and poor long-term
outcome. This was supported by the observation that 2 pa-
tients died of ventricular dysfunction.

Another cause of death was cerebral hemorrhagic infarc-
tion, which we believe can be attributed to pacemaker im-
plantation, as a previous study on SV physiology reported
a relatively frequent occurrence of thrombotic events in pa-
tients with a pacemaker.8 However, the impact of pacemaker
implantation on death in the other 2 patients (liver cirrhosis
and encephalopathy) is difficult to interpret. Ejection fraction
as determined by ventriculogram was preserved in these 2
cases. Although we cannot deny that the pacemaker may
have influenced, to some degree, the course and therapeutic
process of those incidental complications, the exact relation-
ship between pacemaker and mortality cannot be ascertained.

VP is widely recognized to cause ventricular dyssyn-
chrony, based on the location of the ventricular lead. In the
general population of adult patients with bradyarrhythmia,
the ventricular septum is considered to be the optimal endo-
cardial lead position to prevent ventricular dyssynchrony18,19

because the pattern of ventricular excitation resembles the
physiological one. Comparable studies in pediatric patients
with congenital complete atrioventricular block have been
performed.20,21 However, we cannot consider endocardial
and epicardial pacing in the same manner. For the
epicardial pacing performed in this study population, apical
pacing was reported to be useful in preventing ventricular
dyssynchrony, and left ventricular pacing was found to be
better than right ventricular pacing.22–25 Because
differentiation of the ventricle from the right and left sides
is difficult because of the various functional SV
morphologies in our cohort, we divided the patients into 2
groups (apical and nonapical pacing) for analysis. Our
results suggest that the better pacing site might be the
ventricular apex. This is an important finding regarding the
optimal VP site for patients with SV.

Although speckle tracking with echocardiography is
frequently used in the evaluation of ventricular dyssyn-
chrony,24,25 plasma BNP level is also reported to be a
useful index of dyssynchrony.18,26 Because this study was
based on retrospective chart review, a detailed
echocardiographic evaluation of dyssynchrony was not
feasible. Furthermore, measurements of ventricular volume
in this study were based on ventriculogram images, for
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Figure 3 Kaplan–Meier survival curve according to ventricular lead posi-
tion in the high ventricular pacing (VP) group. The apical and nonapical pac-
ing subgroups of the high VP group had similar trends of outcome. PM 5
pacemaker.

Table 3 Ventricular function and plasma BNP level at last follow-up among post-Fontan patients in the high VP group

Apical pacing Nonapical pacing P value

No. 7 4
Ejection fraction (%) 54.7 (51.4–58.4) 55.9 (52.9–60.3) .9
AVVR � moderate (%) 0 1 (25) .4
QRS width (ms) 136 (128–146) 142 (139–149) .22
BNP (pg/mL) 27 (23.7–28.4) 82.8 (60.4–98.9) .03

Data are given as n, n (%), or median (interquartile range, first to third).
AVVR 5 atrioventricular regurgitation; BNP5 brain natriuretic peptide; VP 5 ventricular pacing.

Kodama et al Single Ventricle After Pacemaker Implantation 1873
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不整脈専門医・心臓外科医の先生との
Discussion Point

•洞不全症候群に対するFontan術後のペースメーカー植え込
みについては心外膜リード以外の選択肢を考えますか？

• Fontan術後のペースメーカー植え込み時にどこまで心内病
変に対して積極的に治療を行いますか？

• HLHSのような単心室機能障害ある症例における、Fontan
術後症例におけるCRTリードの位置についてどのように決
めていますか？
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COI 開示
兵庫県立こども病院 循環器内科 城戸佐知子

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COI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。。

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

妊娠許可／不妊治療に悩むフォンタン

兵兵庫庫県県立立ここどどもも病病院院 循循環環器器内内科科

城城戸戸佐佐知知子子

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー
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妊妊娠娠時時のの母母体体のの変変化化(正常単胎妊娠)
心拍出量 30-50%増加
循環血漿量 40-50%増加
心拍数 20%増加

血圧 基本的に低下

陣陣痛痛時時：：循環血液量 300-500ml/回増大

分分娩娩時時：：出血量
経膣400-500ml、帝切800-900ml

✔✔  循循環環血血液液量量はは妊妊娠娠32週週ででほほぼぼ最最大大にに
✔✔  胎胎児児のの成成長長,,  子子宮宮のの拡拡大大

    →→IVCのの圧圧迫迫,,  静静脈脈還還流流のの減減少少
✔✔  妊妊娠娠前前のの血血行行動動態態にに戻戻るるままでで4-12週週

Anselm Uebing, Michael A Gatzoulis, et al.
Pregnancy and congenital heart disease.
BMJ 2006;332:401-6

30w

循環血液量

心拍数

心拍出量

妊娠週数

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

正常妊娠における血行動態

class mortality morbidity コメント 疾患例

I ー ー/↑ 修復術後の単純CHD
残遺残症(-) (ASD,VSD,PDA,TAPVR)

II ↑↑ ↑↑
未修復のASD/VSD
修復術後のTOF

II
-III ↑↑ ↑↑

軽度心機能低下、肥大型心筋症、弁疾患
CoA修復術後
軽度のAS、解離既往のないMarfan

III ↑↑ ↑↑↑
専門家のカウンセリング・治療
妊娠中・出産・産褥期を通して
心疾患・産科的モニタリング

人工弁置換術後、右室体心室
未修復のチアノーゼ性心疾患
Fontan型手術後
その他の複雑CHD

IV ↑↑↑ ↑↑↑↑
妊娠は禁忌
terminationを考慮、もしくは
継続ならclass IIIと同じケア

肺高血圧
著明な心機能低下(EF<30%)
著明なMS/AS/CoA

Management of Pregnancy in Patients With Complex Congenital Heart Disease: 
A Scientific Statement for Healthcare Professionals From the American Heart Association

Circulation(2017) 135(8), e50-e87

心血管リスクのある母体のModified WHO分類

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

禁忌ではない
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・・NYHA I~II
・・心心機機能能良良好好
・・不不整整脈脈ががなないい
・・チチアアノノーーゼゼがが軽軽いい (>90％％台台?)  
・・投投薬薬内内容容のの確確認認

妊妊娠娠早早期期ののワワーーフファァリリンン・・ACEIななどど、、妊妊娠娠時時にに避避けけるるべべきき薬薬剤剤

・・病病状状がが把把握握さされれてていいるる
カカテテーーテテルル検検査査・・運運動動負負荷荷検検査査をを施施行行ししてて確確認認

・・パパーートトナナーー･･周周囲囲のの理理解解がが得得らられれてていいるる

出産が可能と考えられているFontan手術後の状態

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

・もともとぎりぎりのバランスで成立している循環
(「Fontan循環という非生理的な循環への順応を強要している」石川司朗先生)
・妊娠は、必死でFontan循環に適応している身体に未知数の負荷をかけること
・そもそも長期的にはどうなのか？ それもその人の人生だからと許容？

✓✓ 体体静静脈脈はは鬱鬱血血・・高高いい体体静静脈脈圧圧
✓✓ 正正常常のの70-80%程程度度のの心心拍拍出出量量
→→ 慢慢性性心心不不全全のの状状態態、、将将来来のの多多臓臓器器不不全全のの可可能能性性

2心心腔腔のの心心臓臓

Fontan型型手手術術後後

O2

O2

圧が高い ゆっくり流れる

少なめ

Someday, they all will fail.

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

Fontan循環おさらい
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Dx(体心室) 年齢 妊娠前経過 心カテ

無脾症候群
SA,SV,PA(RV) 21.5 dropout(妊娠してから来院)

無投薬→aspirin開始
-

MA,AVD
post PMI(RV) 26.9 aspirinのみ

1/6m follow(受診compliance不良) -

MS,DIRV(RV) 28.5 aspirin/warfarin
1/3~4m follow *妊娠前に患者教室にも参加 +

無脾症候群
DORV,AVSD

(RV)
35.9

計画外妊娠(妊娠してから紹介)
aspirin/ACEI/利尿剤/抗不整脈薬/他
SVFAC=39%,AVVRmoderate, ARmild
SpO2=85-90%(非妊娠時) →83%(初診時:8w)

-

PA/IVS(LV) 34.9
dropout(妊娠希望で来院)
重症のアトピー性皮膚炎
PAp=12-13mmHg, LVEF=64%

+

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

当院でのFontan型手術後の出産例

症例(１)

症例(2)

症症例例1
・・来来院院時時妊妊娠娠8週週, 36歳歳, SpO2=83%
・・非非入入籍籍のの状状態態, 家家族族ののササポポーートトななしし

症症例例2
・・障障害害ののああるる児児のの出出産産→→介介護護のの負負担担

症症例例3
・・妊妊娠娠希希望望→→男男性性不不妊妊とと判判明明→→そそれれででもも不不妊妊治治療療

「「反反対対さされれるるとと思思っったたののでで、、不不妊妊治治療療をを行行っってていいるる病病院院にに心心疾疾患患
ののここととをを告告げげずずにに行行っったた」」→→出出血血性性合合併併症症でで逆逆紹紹介介

Modified WHO III度→禁忌ではない
しかし、それでもこういった場合は本当に大丈夫？

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

・血行動態の問題
・患者自身の理解の問題
・周囲の理解やサポートの問題

症例(１)

症例(2)

症例(3)
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Dx ヘパリン 妊娠経過 GW/麻酔 出生児 NYHA

無脾症候群
SA,SV,PA - 28w～～計計画画的的にに入入院院

30w突突然然「「ししんんどどいい！！」」

30.2
(CS)
全身

1320g ♀
4d 呼呼吸吸管管理理, 22d nDPAP 
9歳歳11ヶヶ月月：：発発達達良良好好

II→II

MA,AVD
post PMI - 21w～～頸頸管管長長短短縮縮→→入入院院

31
(CS)
全身

1388g ♂
1day 呼呼吸吸管管理理, SAT投投与与
9歳歳：：発発達達障障害害疑疑いい

II→II

MS,DIRV
+

6~15w
25w~

23w～～絨絨毛毛膜膜下下血血腫腫
25w～～入入院院

32
(CS)
硬膜外

1672g ♂
TTN, 1day nDPAP
7歳歳10ヶヶ月月：：発発達達障障害害疑疑いい

I→I

無脾症候群
DORV,AVSD -

ACEI中中止止
HOT(SpO2=86-90%)
24w～～羊羊水水減減少少→→入入院院

29.1
(CS)
全身

1070g ♀
自発呼吸(+), 4day DPAP
6歳歳7ヶヶ月月::  発発達達障障害害、、要要支支援援

II～III
→III

PA/IVS - ほぼ問題なく経過
33.1
(CS)
全身

1760g ♂
頭皮・頭蓋骨欠損
2歳歳10ヶヶ月月::  要要介介護護

I→I?

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

当院でのFontan型手術後の出産例

計画的CSのため、出産前にはアスピリン→ヘパリンにして待機

症例(１)

症例(2)

 医医師師 循循環環器器科科・・産産科科・・麻麻酔酔科科・・新新生生児児科科・・集集中中治治療療科科
  看看護護師師 産産科科(助助産産師師)・・手手術術室室・・CICU

・・新新生生児児科科よよりり→→児児はは>30週週なならら最最終終発発達達にに差差ははなないい
(28週週でで1000g, 32週週でで後後遺遺症症1-2%, 34週週ななららほほととんんどど成成熟熟児児とと同同じじ)
(たただだしし、、発発達達にに関関ししててはは最最低低ででもも6歳歳ままでで見見ななけけれればばななんんとともも言言ええなないい)

・・産産科科よよりり→→緊緊急急のの出出産産はは危危険険性性がが増増すす
・・一一旦旦病病状状がが悪悪化化すするるとと元元のの状状態態にに戻戻すすののはは大大変変なな疾疾患患

母母親親のの病病状状をを出出産産前前後後でで悪悪くくししなないいここととをを優優先先

→→32週週前前後後ででtermination(CS)すするる方方針針
 母親：ICU(CICU)準準備備(1～2日日間間滞滞在在)

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

当院で提供できる最も安全な出産方法について
事前に打ち合わせ

S3-3_5



・・SpO2=85-90%(IVC-lateral tunnel吻吻合合部部ににleak)
・・BNP=50前前後後
・・心心エエココーー:EF50-55%, AVVRmoderate, ARmoderate
・・Holter心心電電図図:HR55-130(ave74),洞洞調調律律, I AVB, PVC*87
・・NYHA II度度, 介介護護福福祉祉士士ととししてて働働いいてていいたた

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

35歳女性 無脾症候群症例(１)

【【内内服服】】
・・ハハーーフフジジゴゴキキシシンン  0.25mg/分分2
・・シシベベンンゾゾリリンンココハハクク酸酸塩塩((シシベベノノーールル))  300mg/分分3
・・ババイイアアススピピリリンン  100mg
・・フフロロセセミミドド  40mg＋＋アアルルダダククトトンンA 25mg
・・エエナナララププリリルルママレレイインン酸酸塩塩((レレニニベベーースス))  5mg/分分2
・・そそのの他他、、神神経経内内科科でで抗抗不不安安薬薬・・眠眠剤剤ななどど

5歳歳 r-original BT shunt
6歳歳 Glenn手手術術：：SVC→→rPA, BT→→lPA
13歳歳 BDG+AVVP
14歳歳  Fontan(lateral tunnel?)+reAVVP

18歳歳  心心カカテテ
SVC/IVC/lPA/rPA=7mmHg, PCW=6mmHg
Qp/Qs=0.82, AVVR II度度, Rp=0.98,   
VEDV=188ml, EF=46.1%, PARI=0.4

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

35歳女性 無脾症候群症例(１)

S3-3_6



・・ACE阻阻害害剤剤中中止止：：AVVRはは横横ばばいい
・・HOT開開始始：：SpO2=83→→85-90%
・・明明ららかかなな不不整整脈脈はは認認めめずず
・・24週週：：羊羊水水減減少少でで入入院院

→→顔顔色色不不良良進進むむ(SpO2はは85%,末末梢梢循循環環悪悪化化?)

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

35歳女性 出産症例(１)

29週1日、体重1070gの女児を出産(帝王切開)

【【家家庭庭環環境境ななどど】】
・・両両親親離離婚婚(10代代)→→他他界界、、兄兄ととはは疎疎遠遠

・・母母方方伯伯父父・・祖祖母母はは兵兵庫庫県県内内在在住住だだがが、、祖祖母母はは施施設設入入居居中中
・・母母方方叔叔父父のの奥奥ささんん(千千葉葉在在住住)がが唯唯一一頼頼れれるる
・・パパーートトナナーー：：無無職職、、神神経経内内科科通通院院、、母母親親はは80代代、、姉姉1人人

35歳歳時時 当当院院初初診診：：妊妊娠娠8週週、、SpO2=83%
診診察察室室にに入入るるななりり一一言言「「生生みみまますすかかららねね」」
(前前医医でで厳厳ししいい話話ををさされれてて出出産産をを断断念念すするるこことともも考考ええるるよようう言言わわれれたたがが、、
本本人人のの意意思思がが固固くく、、Fontanのの出出産産管管理理経経験験ののああるる当当院院へへ紹紹介介さされれたた)

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

35歳女性 背景・初診時症例(１)

カテデータは17年前で現在の血行動態は不明
来院時SpO2は83％
家族のサポートなし
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2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

出産後5年・カテーテル検査症例(１)

圧圧((mmmmHHgg))

SVC/IVC 11/10

ｒPA/lPA 10/11

ｒPCW/lPCW 8/9

RV 91/9

aAo 91/53/70

【【内内服服】】
・・ハハーーフフジジゴゴキキシシンン  0.25mg/分分2→→中中止止にによよりり易易疲疲労労悪悪化化、、再再開開
・・そそのの他他はは出出産産前前とと変変わわりりななしし

出産後は(年齢による自然経過も
あるかもしれないが)
一段階落ちた印象

問題点
本人の体調
児の発達障害

家族のサポートなし

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

35歳女性 出産後症例(１)

・・SpO2=75-85%(HOTはは使使っってていいなないいののでで返返却却希希望望)
・・BNP=162(出出産産前前50前前後後)
・・心心エエココーー:VFAC=42.9%, AVVR mild～～moderate, AR mild
・・動動機機のの自自覚覚ああるるがが、、2日日続続けけててのの通通院院がが辛辛いい→→Holter見見合合わわせせ

((抗抗不不安安薬薬ななどどでで症症状状はは一一時時的的にに改改善善))

・・NYHA III度度, 休休職職中中
「「家家ににずずっっとといいたたららヒヒスステテリリッッククににななっっててししままっってて、、本本当当はは外外でで働働ききたたいい
けけれれどど、、子子どどももがが心心配配でで難難ししいい」」(そそれれ以以前前ににししんんどどいい)

・・ここどどももはは保保育育園園
「「家家でで面面倒倒ををみみてていいるるととししんんどどいいののでで、、ででききるるだだけけ行行っってて欲欲ししいい」」

・・生生計計：：生生活活保保護護
入入籍籍ししなないいまままま。。パパーートトナナーーはは子子どどもものの面面倒倒はは見見ててくくれれるるけけれれどど、、家家事事はは
本本人人ががししてていいるる。。来来院院ははいいつつももひひととりりでで。。

出産後
もうすぐ7年
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2ヶヶ月月           r-original BT shunt
1歳歳10ヶヶ月月  Blalock-Hanlon手手術術
4歳歳        l-modified BT shunt
9歳歳                    Fontan(TCPC)
長長期期ににわわたたりりdrop out→→妊妊娠娠希希望望ののたためめ相相談談にに来来院院

34歳歳  心心カカテテ
LVEDV=100.6ml, EF=64%
PAI=264

(参参考考)CMR
LVEDV=107.8ml, EF=69.3%
SV=42.1ml

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

34歳女性 PA/IVS症例(2)

圧圧((mmmmHHgg))

SVC/IVC 14/14

ｒPA/lPA 12/13

ｒPCW/lPCW 11/11

LV 69/13

aAo 71/41/52

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

理想をいえば、妊娠前カウンセリング

・・出出産産後後ああななたたがが具具合合悪悪くくななっったたらら、、誰誰がが赤赤ちちゃゃんんのの面面倒倒ををみみてて
くくれれるる ? (普普通通のの子子育育てて、、とといいううわわけけににははいいかかなないいかかもも)

・・ああななたたがが仕仕事事ををししてていいるるなならら、、続続けけらられれなないい可可能能性性ががああるるかかもも。。

・・パパーートトナナーーのの理理解解をを得得らられれてていいなないい場場合合、、ああななたたがが大大変変ななこことと
ににななるるかかもも。。

・・今今決決心心ががででききなないいなならら、、体体をを守守るるたためめにに避避妊妊もも大大切切。。
 (「「ででききたたらら堕堕ろろせせばばいいいい」」はは危危なないい)

・・十十分分にに考考ええてて、、子子どどももをを持持つつここととががああななたたややパパーートトナナーー
(及及びびああななたたのの周周囲囲のの人人たたちち)ににととっっててととててもも大大切切ななこことと
なならら、、自自己己判判断断をを避避けけてて医医療療者者にに相相談談をを。。
必必ずず、、ああななたたのの力力ににななりりまますす。。

・・不不用用意意なな不不妊妊治治療療はは危危険険！！
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2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

出産にまつわる予期せぬ出来事は回避できない

・・病病状状がが安安定定ししてていいててもも、、出出産産時時ににすすででににああるる程程度度のの年年齢齢ででああるる
ここととがが多多いい→→今今後後downhillににななっってていいくく可可能能性性

・・生生ままれれたた子子どどももにに障障害害ががああるる可可能能性性はは予予測測ででききなないい

自分の体のことを構っている
余裕がない
問題点

本人の体調…？
アトピー性皮膚炎の管理?

児の重度の障害
家族のサポート…？

「でも、私が面倒見てあげないと」

・・妊妊娠娠経経過過はは順順調調：：血血行行動動態態もも大大ききくく崩崩れれずず、、BNPmax=15

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

34歳女性 出産症例(2)

33週2日、体重1760gの男児を出産(帝王切開)

・・頭頭皮皮・・頭頭蓋蓋骨骨欠欠損損→→Adams-Oliver症症候候群群
・・常常染染色色体体優優性性遺遺伝伝ととさされれるるがが、、両両親親ととももにに異異常常はは無無かかっったた
・・発発達達遅遅滞滞・・PVLあありり、、痙痙攣攣をを起起ここすすよよううににななるる
・・スステテロロイイドドパパルルスス、、内内服服調調整整
・・リリハハビビリリがが必必要要→→母母親親がが2ヶヶ月月前前後後のの付付きき添添いい入入院院(ここれれままでで2回回)。。
 「自分の通院どころではなくて、もう少し先に出来ますか？」

・・アアトトピピーー性性皮皮膚膚炎炎：：アアレレルルギギーー科科ででリリンンヴヴォォッッククでで治治療療中中
環環境境変変化化でで容容易易にに悪悪化化、、付付きき添添いい入入院院でで管管理理がが行行きき届届かかなないい可可能能性性
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2ヶヶ月月 肺肺動動脈脈絞絞扼扼術術
4歳歳    BDG
5歳歳          Fontan(TCPC)
8歳歳 流流出出路路狭狭窄窄解解除除術術

9歳歳  心心カカテテ
rPA/lPA=17/16mmHg
Qp/Qs=0.83, Rp=1.51

19歳歳 就就職職ののたためめ兵兵庫庫県県へへ転転居居
・・SpO2= 90代代前前半半

・・血血管管拡拡張張剤剤のの値値段段がが高高いいののででベベララププロロスストトだだけけににししてて欲欲ししいい
・・前前医医でではは妊妊娠娠ににつついいててのの話話はは聞聞いいてていいなないい
・・一一人人暮暮ららしし、、実実家家へへ帰帰るるここととははほほととんんどどなないい
・・兵兵庫庫県県でで結結婚婚

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

27歳女性 DILV症例(3)

【【内内服服】】
・・ワワーーフファァリリンン
・・アアススピピリリンン
・・ベベララププロロスストト

Dx(体心室) 年齢 妊娠前 ヘパリン 妊娠経過

TA(LV) 20.8 軽度知的障害
Fontan循環は安定 + 16w～～切切迫迫流流産産でで入入院院

20w 胎胎児児死死亡亡確確認認(325g男男児児)

SA,SV,CAVV
(RV) 30.8 受診コンプライアンス不良

Fontan循環は安定
- 14w 流流産産

そそのの後後、、不不妊妊治治療療へへ(他他県県へへ転転院院)

DILV(LV) 30 心疾患申告なしに不妊治療へ

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

Fontan型手術後の妊娠例（流産・不妊治療）

(結婚前)ネットで色々調べたし、話も聞いて理解は出来ている。
結婚・出産は相手の人生にも影響するので、何が何でも(したい)と思えるのか、
自分でも決めかねている。
（流産後)妊娠しにくいこと、不妊治療の前にチョコレート嚢胞を取った方がいい、
という話を聞きました。引っ越し先の県では、心疾患を診てくれるところと産婦
人科が別なのと、婦人科は行く度に先生が違って話も違うので不安。

症例(3)
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2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

ある日、突然手紙が症例(3)

これまでの経緯ですが、X月X日に凍結融解胚盤胞移植を行い妊娠成立しまし
たが、品胎であり、その後2児は6－7週で自然稽留流産となりました。
その後近医で妊婦健診をされていましたが、もう1児は17週でIUFDとなりました。
原因については不明とのことです。
不妊治療再開(採卵)希望で前医を再度受診されたところ、超音波検査で子宮
前壁に血管豊富な部分を認め、当科を紹介受診されました。
そこで精査したところ、仮性動脈瘤が疑われました。当院での経過観察を希望
されましたが、遠方になるため近医でのfollowをお勧めしました。

こども病院
循環器内科

A市民病院
循環器内科
ACHD外来

近医
不妊治療

B市民病院
産婦人科

転院

A市民病院
産婦人科

うちにかかってる
みたいだけど？

心疾患については知らない

25歳歳  心心カカテテ

・・総総腸腸骨骨静静脈脈レレベベルルでで閉閉塞塞
rJVかかららアアププロローーチチ

・・心心機機能能はは良良好好、、AVVR I

妊妊娠娠ににつついいててのの質質問問ががああっったたののででごご主主人人とと一一緒緒にに来来院院ししててももららいい説説明明。。
ととににかかくく、、常常にに相相談談すするるよよううにに伝伝ええたたがが、、理理解解のの程程度度はは？？
そそのの後後、、当当院院へへのの通通院院もも「「遠遠いいののでで」」近近隣隣のの地地域域中中核核病病院院へへ転転院院希希望望

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

27歳女性 DILV症例(3)

圧圧((mmmmHHgg))

ｉｎｎＶ/IVC 14/14

ｒPA/lPA 13/12

ｒPCW/lPCW 9/9

LV 112/8

aAo 110/52/79
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Fontan手術後患者のIVF

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

Journal of Assisted Reproduction and Genetics
(2020)37:3017-3023

(Hospital of the University of Pennsylvania)

・・6人人ののFontan術術後後患患者者ののVIF
・・multidisciplinary teamにによよるるapproach
・・大大ききなな問問題題ななくく行行わわれれたた

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

実は、その前に症例(3)

こども病院
循環器内科

A市民病院
循環器内科
ACHD外来

近医
不妊治療

B市民病院
産婦人科

転院

A市民病院
産婦人科心疾患につていは知らない

不不妊妊治治療療のの相相談談をを受受けけてていいたた循循環環器器内内科科担担当当医医かかららC大大学学病病院院へへ紹紹介介

「「心心疾疾患患がが重重症症ででああるるここととかからら、、家家族族ののババッッククアアッッププななししでで行行ううこことと
ははででききなないい」」→→患患者者はは「「家家族族にに連連絡絡すするるここととをを拒拒否否」」(理理由由不不明明)ししたたたた
めめ、、C大大学学病病院院でではは受受けけ入入れれらられれなないいとと言言わわれれたた(とと患患者者はは思思っったた)。。
・・心心疾疾患患ののここととをを話話ししたたらら不不妊妊治治療療ををししててももららええなないいかからら申申告告ししなないい

C大学病院
産婦人科

不妊治療をしている県内
では唯一の大学病院 大学病院は不妊治療

を拒否したのではなく、
家族のサポートを確認
しただけだが…
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✔✔  Fontan型型手手術術後後患患者者のの妊妊娠娠・・出出産産ははややははりりcontroversialででああるる。。

・・「「出出産産」」ははででききるるととししててもも、、本本当当にに病病状状をを悪悪化化ささせせなないいののかか  ?
・・どどここままででなならら大大丈丈夫夫とといいうう線線引引ききははででききるるののかか  ?
・・児児にに障障害害ががああっったたらら  ? 
・・母母親親(患患者者)がが自自分分のの病病状状のの悪悪化化のの中中でで対対処処ででききるるかか  ? 
・・家家族族はは出出産産前前ににそそのの状状況況をを(特特ににパパーートトナナーー)どどここままでで理理解解ででききるる  ?

(話話をを聞聞いいたただだけけでで理理解解ででききてていいるるととはは思思ええなないいここととがが……)
・・不不妊妊治治療療ににままつつわわるる問問題題(施施設設  ?)

Someday, they will fail.
However, who decide the future? 

2023/10/22 29th ACHDセセミミナナーー

Fontan型手術後の妊娠
一緒に考えていただきたいこと

S3-3_14



Today’s contents

ü成人先天性心疾患における胸部単純X線写真

ü胸部単純X線撮影の新たな展開

胸部単純X線写真 
-肺血流イメージングの活用を含めて-

第29回成人先天性心疾患セミナー
2023/10/22, online

九州大学放射線科 山崎誘三
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⼤⼈で⾒つかる可能性のあるACHD
A) B)

C) D)

Today’s contents

ü成人先天性心疾患における胸部単純X線写真

ü胸部単純X線撮影の新たな展開
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Today’s contents

ü成人先天性心疾患における胸部単純X線写真

ü胸部単純X線撮影の新たな展開

3033 ACHD patients and 113 normal controls

CTR is an independent predictor of death in ACHD patients. 

CTR relates to NYHA functional class.

CTR measurement from PA chest radiograph

Int J Cardiol . 2013 Jun 20;166(2):453-7.
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1031 patients (3.4 years [interquartile range, 1.2-8.6 years)

Deep learning-based analysis of CR predicted QpQs in patients with CHD. 

Qp/Qs > 2 

Prediction of Qp/Qs using deep learning analysis 
of chest radiograph

JAMA Cardiol. 2020;5(4):449-457. 

Deep learning-based model for classifying cardiac functions 
and valvular heart diseases

Lancet Digit Health 2023; 5: e525–33 

22 551 radiographs & echocardiograms 
obtained from 16 946 patients 
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Dynamic chest radiography for ACHD

ü DDR is a new imaging to visualize small changes in pixel value representing the pulmonary 
circulation without contrast media.

ü This imaging system can facilitate both qualitative and quantitative evaluations of the dynamic 
pulmonary circulation with a low cost, short examination time, and reduced radiation exposure. 

Toyomura et al. Eur Heart J . 2023;44(16):1479.

Dynamic chest radiography for ACHD

27F, repaired TOF

ü 15 frames/second

ü 7 seconds of breath holding
Lung perfusion
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Right Left

DCR 72.6% 27.4%

MRI 76.0% 24.0%

Scinti-
graphy 70.4% 29.6%

Right Left

DCR 60.1% 39.9%

Left PA-Main PA 
Pressure Gradient 

13mmHg

Left PA-Main PA 
Pressure Gradient 

8mmHg

ü ACHD patients occasionally suffer from pulmonary artery stenosis.

Case 4: Adult congenital heart disease (ACHD)

Stenting for Left PA stenosis

ü DCR demonstrates the maldistribution of pulmonary artery flow similar to phase contrast MRI 
and perfusion scintigraphy, and its improvement after interventional treatment.

ü Maldistribution of pulmonary artery flow is evaluated by perfusion scintigraphy or phase contrast 
MRI. However, inability of keeping still and repeated radiation exposure could be problematic.

17-year-old boy with repaired transposition of the great arteries

Toyomura D, et al. Utility of dynamic digital radiography for the assessment of repaired tetralogy of Fallot. 
The 58th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery. Sapporo, 2022 July.

Yamasaki Y, et al. Jpn J Radiol . 2023. Online ahead of print.

Cine radiography of the chest with breath holding (15 frames/sec x 7-10 sec)

Why can pulmonary perfusion be evaluated by DCR ?

Sequential images without 
respiratory motions

ü Sequential images acquired while breath holding have the information about pulmonary blood flow by 
cardiac pumping, which is expressed as the small temporal change of X-ray translucency (pixel value). 

Sequential images with lung perfusion

Analyze

time

Pixel value

Cardiac end-systolic phase
Theory of DCR

Cardiac end-diastolic phase

Pulmonary artery flow increases during the systolic phase, which results in an increase in blood and vessel volumes in the lung.

Yamasaki Y, et al. Jpn J Radiol . 2023. Online ahead of print.

Pulmonary artery 
flow ↓

Pulmonary artery 
flow ↑↑

S4-1_8



ü Non-invasive
ü No need for contrast media or radionuclides

ü Readily available
ü Fast

• DCR has almost no contraindications.

ü Low cost

• DCR can be performed in a general X-ray examination room.

• Installation cost is cheaper than CT, MRI, SPECT, and interventional angiography system.
• Additional cost such as radioisotope or contrast material  for each examination is not required.

Perfusion image of DCR Posteroanterior and lateral views of chest radiograph≤
(1.9 mGy: the IAEA recommendation) 

* IAEA: International Atomic Energy Agency

Phantom study in our hospital
Standing 1.15 mGy
Supine 1.86 mGy

(BMI 25)

ü Low radiation exposure

CT pulmonary angiography
Perfusion scintigraphy
MR angiography
Invasive pulmonary angiography

Advantages of DCR compared to other modalities which can evaluate pulmonary perfusion 

Sum of pixel values on bilateral main pulmonary arteries

Band 
pass 
filter

Low PRF group High PRF group

Typical waveform patterns in low and high PRF groups

R² = 0.65

-20

0

20

40

60

80

0 20 40 60

Estimation of pulmonary regurgitant fraction (PRF) in repaired 
tetralogy of Fallot (TOF) using the waveform analysis

Work in progress

Multiple linear regression model to predict PRF

ROC analysis for the differentiation between 
PRF<30% and PRF≥30%

DCR sequential images

ü Severity of pulmonary regurgitation is one of the main determinants of indication of pulmonary valve replacement.

ü Pulmonary regurgitation following the repair of TOF is a common postoperative sequela associated with progressive 
right ventricular enlargement, dysfunction, and is an important determinant of late morbidity and mortality.

Stout KK, et al. Circulation. 2019;139:e698–e800. 

Ammash NM, et al. Congenit Heart Dis. 2007;2(6):386-403. 

PRF

Predicted PRFAnalyze

1 cardiac cycle

DCR can estimate the severity of pulmonary regurgitation in repaired TOF.
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Dynamic chest radiography in Radiation House !!

ラジエーションハウス 15巻、原作：横幕智裕 、漫
画：モリタイシ、集英社、page 150,158,160,-163

Wedge-shaped defects !!

ü Silent pulmonary embolism may occur in the central pulmonary arteries. 

54-year-old man who referred to our hospital with the diagnosis of  DVT without any signs or symptoms suggestive of PE

Silent pulmonary embolism in patients with deep venous thrombosis

ü Silent pulmonary embolism occurs in approximately one third of patients with deep venous thrombosis. 

ü DCR may be an effective tool to screen silent large PEs in patients with DVT.

Stein PD, et al. Am J Med . 2010 May;123(5):426-31. 

Chest X ray DCR CTPA

Normal ? Pulmonary thromboembolism

According to a systematic review
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Abstract
Dynamic chest radiography (DCR) is a novel functional radiographic imaging technique that can be used to visualize pul-
monary perfusion without using contrast media. Although it has many advantages and clinical utility, most radiologists are 
unfamiliar with this technique because of its novelty. This review aims to (1) explain the basic principles of lung perfusion 
assessment using DCR, (2) discuss the advantages of DCR over other imaging modalities, and (3) review multiple specific 
clinical applications of DCR for pulmonary vascular diseases and compare them with other imaging modalities.

Keywords Dynamic chest radiography · Novel functional X-ray imaging · Pulmonary perfusion · Readily available ·  
Low radiation exposure · Diagnostic imaging
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演題発表に関連し、発表者らに開⽰すべき 

COI関係にある企業などはありません

出典のない症例は⾃験例である

ACHD画像診断のCutting Edge

東京⼥⼦医科⼤学 画像診断・核医学講座
⻑尾充展

TGA, post Jatene

Wall shear stress

第29回成⼈先天性⼼疾患セミナー 2023年10⽉22⽇
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© Koninklijke Philips N.V.

Pulmonary regurgitant fraction by 2D phase contest 

Backward flow vol  31.2ml

Regurgitant fraction 42.2%

Forward flow vol. 74.1ml

Flow sensitive gradient echo
Velocity encoding 100-200cm/sec
30 phase/beat
Retrospective ECG gate

One cross-sectional flow

Magnitude image

Phase image The regurgitant fraction does not always match the 
severity and symptoms of the patient. 

XXXX

© Koninklijke Philips N.V.

RVOT akinesis/aneurysm after patch repaired TOF

Conventional cine MRI

TOF, Pulmonary stenosis & regurgitation

Look-Locker flow image
Use magnetization state as an 
endogenous tracer

Shiina Y, et al. Int J Cardiol CHD 2021 

XXXX
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© Koninklijke Philips N.V.

Repaired TOF, moderate PR
Lt. PA stenosis

Vortex in the longitudinal direction

DiastoleSystole

main PA

Rt. PA

Lt. PA CardioFlow

© Koninklijke Philips N.V.

Lt. PA

IVC

lateral tunnel

Rt. PA

20s man, TCPC for double outlet right ventricle 

4D flow MRI
1. 流れの定量化
2. 流れのベクトル(⽅向, 流速)の可視化
3. ⾎管壁に対する⼒学的影響

デメリット
1. 撮影時間が⻑い
2. 対象⾎管の流速によるVENC設定
3. 専⽤ソフトウエアが必要

XXXX
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diastole

Rastelli導管に収縮時、拡張時２峰性のエネルギーロスのピークが発⽣する
エネルギーロスの増⼤と⼼不全症状・肺動脈狭窄に関連がみられた。

TOF after Rastelli procedure

ShiinaY, et al. J Cardiol 2023 in press 

systole

TOF, 右室流出路のエネルギーロスと⼼不全症状

stream

energy loss

CardioFlow

© Koninklijke Philips N.V.7
渦度 0, RVEF 68%, PR 43% 渦度 20, RVEF 22%, PR 5%

Tsuchiya N, et al. Scientific Report 2021

TOF
肺動脈渦流の定量化

渦流 層流

TOF 肺動脈渦度の増⼤は
右⼼負荷と相関する

CardioFlow
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右室狭窄部
の収縮期jet

ファロー四徴症遠隔期
右室流出路異常筋朿による圧較差
TPVI or PVRの選択

XXXX

ファロー四徴症の右室流出路形態

ファロー四徴症に対する
Transcatheter Pulmonary Valve Implantation

S4-2_5



Pressure Gradient 

右室流出路を始点に肺動脈分岐
まで連続的に圧較差をイメージ
する。始点と⽐較し圧低下する
横断⾯が⻘⾊で表⽰される

始点からの距離(mm)

圧
較
差

(m
m
H
g)

ISP, Philips

11

ファロー四徴症遠隔期
肺動脈狭窄と右室圧上昇

Stream image

Wall shear stress image

ISP, Philips
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© Koninklijke Philips N.V.TFEPI body flow imaging

三尖弁閉鎖不全＆⼼房中隔⽋損

Conventional balanced CINE TFEPI body flow imaging

RV longitudinal strain

ファロー四徴症遠隔期
肺動脈狭窄と右室圧上昇

右室ストレインの低下、収縮ピーク時間の遅延
⼼室間同期不全陽性

ISP, Philips
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膜様部⼼室中隔⽋損
右冠尖の逸脱＋⼤動脈閉鎖不全

Valve track, L→R shunt

15

⼼房中隔⽋損
三尖弁・僧帽弁のバルブトラッキング

ISP, Philips

シャント量測定
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© Koninklijke Philips N.V.

6 year-old, man

Coronary artery to pulmonary artery fistula

O2 saturation
Ao 97%, SVC 75%, IVC 79%
rt. PA 77%, lt. PA 78%

PA 24/14/18mmHg

Qp 4.5L/min, Qs 
4.2L/min,
Qp/Qs 1.1

© Koninklijke Philips N.V.

PET Myocardial flow reserve (MFR)

Murthy J et al. J Nucl Med 2018

アデノシンは、直径50~200μmの抵抗⾎管を拡張し、冠⾎流増加をもたらす(安静
時の270%)。アデノシン受容体に拮抗するカフェイン摂取の場合、検査中⽌。

冠動脈狭窄による灌流圧低下や運動等による酸素需要量増加に対し
代償的に冠⾎管を拡張させ、⼼筋⾎流を維持する能⼒

XXXX
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© Koninklijke Philips N.V.

pre-operation one month after ope. 24 months after ope.

Stress perfusion

MFR

冠動脈肺動脈瘻の閉鎖前後の経過

術後1ヶ⽉でLAD領域の虚⾎増⼤が疑われるが, MFRは
改善しており、2年後に虚⾎は消退している

XXXX

© Koninklijke Philips N.V.

Left coronary artery Right coronary artery

Shunt from left and right coronary arteries 
to main pulmonary artery

XXXX
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Summary
Ø 4D flow MRI, non-contrast
渦度,  エナジーロス,  圧較差, シャント量の定量化に進歩

Ø Ammonia PET
⼼筋⾎流予備能(MFR)は治療戦略・予後予測の強⼒な指標
右⼼の⾎流・運動予備能が解析可能

© Koninklijke Philips N.V.

PET strain 

Circumferential strain

Longitudinal strain

Kawakubo M, et al. J Nucl Cardiol 2021
Kawakubo M, et al. Ann Nucl Med 2021

50s man, TOF with RV pacing, pre-TPVI, ammonia PET 

1. 安静と負荷の再現性が⾼い
2. ⼼臓デバイスの影響がない
3. 右室ストレイン・運動予備能 PET RV

Stress

Rest

CMR RV

S4-2_11



23

S4-2_12



Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

• ASD
– Erosion
– Sinus venosus ASD

• VSD
– Perimembranous VSD
– 術後遺残短絡

• ファロー四徴症術後
– TPVI

• Fontan術後
– 肺動脈狭窄
– 導管狭窄、サイズアップ
– Fenestration 作成
– リンパ管障害

アジェンダ

Cardiovascular Center, Showa University Northern Yokohama HospitalCardiovascular Center, Showa University Northern Yokohama Hospital

心臓カテーテル検査
ー診断と最新の治療ー

昭和大学病院

小児循環器・成人先天性心疾患センター

藤井隆成
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

ASD 手術 vsカテーテル治療
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Catheter Surgery

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

ASD 閉鎖の適応評価

Rigatelli G, et al. Cardiovasc Revasc Med. 2022 Nov;44:92‐97

Surgery

Intervention
OR

Kirklin/Barratt‐Boyes Cardiac Surgery 4th Ed.

Hemodynamics Anatomy
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

ASD Erosion

Amin Z, et al. Catheter Cardiovasc Interv. 2004 Dec;63(4):496‐502.

 Aortic rim deficiency or absence in one view does not preclude device 
placement.

 However, if the aortic rim is absent in three or more consecutive views, it 
means that the extent of its deficiency is significant and hence there may be 
high risk for device closure.

Mallula K, et al. Pediatr Cardiol. 2012 Oct;33(7):995‐1000.

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

ASD Erosion

Aortic rim deficiency / Bald aorta Septal malalignment

Bald aorta + Septal malalignment
Takaya Y, et al. J Interv Cardiol. 2020 Mar 3;2020:6090612.
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

AMPLATZER® Septal Occluder
(ASO)

Figulla® FlexⅡ ASD Occluder
(FFⅡ)

GORE® CARDIOFORM ASD Occluder
(GCA)

GORE® CARDIOFORM ASD Occluder (GCA)
2021年～

 金属量が少なく、生体にフィットする
 現在までErosionの報告がない
 複数欠損の閉鎖がしやすい

 留置手技により習熟を要する
 閉鎖できる欠損孔の最大径にlimitationがある
 脱落時の回収が難しい

メリット

注意点

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

ASD Erosion と Embolization
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

• Related to the proximity of the defect to the surrounding structures

– Conduction bundle
– Aortic valve
– RV out flow
– Tricuspid valve
– Atrioventricular conduction bundle

Other pmVSD occluding devices  Off‐label use of Ductal occluders

ADO‐I ADO‐II

VSD Potential risk of device closure

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

Sinus venosus ASD

PV

RA

PV

Sinus venosus defect + Anomalous right upper PV 

Balloon interrogation of ASD closure and redirection of PV flow 

10 Zig Covered CP 
stent

Rosenthal E, Qureshi SA, et al. Catheter Cardiovasc Interv. 2021 Jul 1;98(1):128‐136.

Correction of sinus venosus ASD
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

 In patients with no significant LR shunt, but 
a history of repeated episodes of IE, VSD 
closure should be considered.

 Transcatheter closure has become an 
alternative, particularly in residual VSDs.

ACHDにおける経皮的VSD閉鎖術

2020 ESC ACHD GL

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

Device

MFO
(Lifetech)

Pm VSD occluder
(Occlutech)

ADO II
(Abbott medical)

ADO I
(Abbott medical)Name

10‐1810‐209‐129‐22Disk size (mm)

3‐124‐123‐64‐14Waist size (mm)

45‐74.25‐6.255‐8Length (mm)

4‐76‐74‐55‐6Sheath size (Fr)

‐‐20132003FDA approval

Double diskSingle diskDouble diskSingle diskDisk

MediumLargeSmallLargeSize

SoftModerateSoftStiffStiffness

‐+‐+Fabric

Antegrade
RetrogradeAntegradeAntegrade

RetrogradeAntegradeApproach

VSD Various devices 
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

VSD Risk of CAVB

 The most occur immediately to a week.
 One‐third occur after 1‐5 years.

• Due to inflammatory reaction or fibrosis, rather than direct 
compression, trauma of conduction tissue

Timing of the onset

Treatment
 Steroids

 Retrieval of device
• Should be performed in one month

Risk factors
 Device over‐size
 Small patient

Fujii T. SHD Intervention Complete Guide 2019

• Recurrence after previous steroid use
• Ineffective in the late‐onset CAVB

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

VSD Risk of CAVB

0.24～0.38%
Yang J. Eur Heart J. 2010 Sep;31(18):2238‐45
Saurav A. Catheter Cardiovasc Interv. 

2015 Nov 15;86(6):1048‐56

2～5.7%
Fu YC. J Am Coll Cardiol. 2006 Jan 17;47(2):319‐25

日本心臓血管外科データベース
2017, 2018

0.3%

Device closure Surgery

Liberman L. J Thorac Cardiovasc Surg. 
2016 Jul;152(1):197‐202

1%
Pediatric Health Information System

US, 2004‐2013
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

 Similar to CAVB (<1week ; dominant)
 Late‐onset and reversible CLBBB were less likely to be spontaneously recover

Timing of the onset

Treatment
 Steroids
 CRT
 Retrieval of device

• Even if carried out much later, it could lead to spontaneous resolution of LBBB

Risk factors

 Device over‐size
 Lage delivery sheath
 Longer procedural time
 Eccentric occlude / Oversized thin‐waist occluder

 Total 2‐3% → persistent 0.3‐0.7%
Incidence

VSD Risk of CLBBB

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

Du RZ. J Geriatr Cardiol. 2014 Dec;11(4):357‐62

 54‐year old female
 pmVSD φ4mm
 Amplatzer pmVSD occluder

4 months after VSD closure

LVEF

CRT

6 months after CRT

LVDd 53mm 68mm 61mm
70% 37% 53%

 CRT decreased LVDd and increased LVEF, thereby improving the patient’s heart functions.

VSD Risk of CLBBB
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

CMR

Qp/Qs 1.5
LVEDV 114ml/m2, LVEF 72%
RVEDV 125 ml/m2, RVEF 45%
PR RF 3%

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

# Post operative TOF 
# Residual VSD
# History of bacterial endocarditis

• 34y, Male
• 163cm, 58kg
• NYHA I

Case

3y Total repair 
(VSD patch closure +RVOT muscle resection 

+ PA valvotomy + MPA plasty, non transannular patch)

16y Bacterial endocarditis
(vegetation on mitral valve treated by only ABx) 
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

• Percutaneous Closure of Postoperative Ventricular Septal Defects With the Amplatzer Device

– N=9 (TOF 4/9)

• Transcatheter Closure of Postsurgical Residual Ventricular Septal Defects: Early and Mid‐Term Results

– N=22 (TOF 6/22)

• Clinical Experience of Transcatheter Closure for Residual Ventricular Septal Defect in Pediatric Patients

– N=12 (TOF 2/12)

• Transcatheter Closure Versus Repeat Surgery for the Treatment of Postoperative Left‐to‐Right Shunts: A 
Single Center 15‐Year Experience

– N=27 (TOF 5/22)

• The experience of transcatheter closure of postoperative ventricular septal defect after total correction

– N=6 (TOF 2/6)

Previous reports of transcatheter closure of residual VSD

Walsh MA. Catheter Cardiovasc Interv. 2006

Jaspal S Dua. Catheter Cardiovasc Interv. 2010

Wanping Zhou. Congenit Heart Dis. 2016

Xinghua Gua. Cardiol Res. 2017

Kouakou NYN. J Cardiothorac Surg. 2019

No serious complications
 Satisfactory short and mid‐term outcomes

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

Transcatheter Closure
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

TPVI

Evolution of Transcatheter Pulmonary Valves

Gartenberg AJ, et al. Semin Thorac Cardiovasc Surg. 2023, 35(2):333‐338.

SAPIEN 3

Harmony TPV

 Class I indication in patients with suitable anatomy (ESC GL 2020)

Recommendations for PVR  AHA/ACC vs ESC

Egidy Assenza G, et al. J Am Coll Cardiol. 2021 Nov 9;78(19):1904‐1918.

 Native RVOT

2020 ‐

2021 ‐

 Conduit
 Prosthetic valve

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

TPVI

Neil D.et al, Journal of the Society for Cardiovascular Angiography & Interventions. 2022;1(6): 1‐12 

Native RVOT

Conduit
Prosthetic valve
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Gillespie MJ, et al. JACC Cardiovasc Interv. 2023 May 17:S1936‐8798(23)00561‐7.

The Harmony TPV device demonstrated favorable clinical and hemodynamic 
outcomes across studies and valve types through 1 year.

Freedom from PR, Stenosis and Reintevention

 Age  26 y (IQR: 18‐37 y)
 Success  86/88 (96%)
 Fluoro time  29 (23‐43) min

NSVT : 14/89 (16%), 7/14 (50%) were prescribed antiarrhythmics

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

TPVI

Neil D.et al, Journal of the Society for Cardiovascular Angiography & Interventions. 2022;1(6): 1‐12 
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Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

 Long and tubular narrowing
 Kinking
 Elastic recoil
 External compression
 Recanalization of totally occlusion
 Rescue of wall injury
 Early postoperative period

Fontan術後－Stenting for branch PS－

Anatomical consideration

25‐mm

29‐mm

Anderson JH, et al. JACC Cardiovasc Interv. 2022 Sep 26;15(18):1878‐1879.
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Heart Vessels. 2021 Feb;36(2):291‐296.

 Platinum‐iridium alloy
 Expandable up to 10mm ‐ 24mm
 Less artifact on CMR
 Approved in more than 35 countries including the US and Europe

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

Fontan術後－Stenting for branch PS－

AHA/ACC (2019) vs ESC (2020) Guidelines

JACC Guideline Comparison. J Am Coll Cardiol. 2021

Hemodynamical consideration
Fontan / Single ventricle

 High CVP
 Desaturation due to RL shunt

CVP ↑

RL shunt

 >50% DS
 RVSP 50 mmHg
 Flow imbalance
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Fontan術後－導管狭窄・サイズアップ－

16mm→ 20mmにサイズアップが可能
Salaets T, et al. Catheter Cardiovasc Interv. 2022 Nov;100(6):1059‐1066
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CP stent 

LPS of post Fontan

Fontan術後－Stenting for branch PS－
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Fontan術後－リンパ管障害に対する胸管減圧－

Smith CL, et al.  Circ Cardiovasc Interv. 2022 Jul;15(7):e011733

Pediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University HospitalPediatric Heart Disease and Adult Congenital Heart Disease Center, Showa University Hospital

Fontan術後－Fenestration 作成－

Pascall E, et al. Cardiol Young. 2021 Aug;31(8):1376‐1379
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• ASD
– Erosionをはじめとしたのリスク軽減がなされてきている。

– カバードステントを用いたSinus venosus ASDの治療にも期待が持たれる。

• VSD
– 海外では、多種のデバイスが開発され適応が拡大しつつある。

– ACHD領域では、IE既往患者、術後遺残短絡などに期待が持たれる。

• ファロー四徴症術後

– TPVIは本邦でも安全に行われつつあり、新たなデバイスによりさらに適応が拡大される可能性がある。

• Fontan術後

– ステントにより肺動脈狭窄の解除、導管のサイズアップが可能。

– Fenestration 作成用のデバイスが試されている。

– リンパ管障害に対して、カバードステントを用いた無名静脈の血流転換法による胸管減圧が報告されている。

まとめ
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