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第７回成人先天性心疾患セミナープログラム 
 

総合司会:赤木禎治（岡山大学病院循環器疾患集中治療部） 

 

開会挨拶（9:00-） 

丹羽公一郎（聖路加国際病院心血管センター循環器内科） 

 

第 1 部：診療体制（9:05-9:45） 

座長：白石 公（国立循環器病研究センター小児循環器科） 

   赤木禎治（岡山大学病院循環器疾患集中治療部） 

 

1.成人先天性心疾患の世界情勢から見た日本の現状 

  丹羽公一郎（聖路加国際病院心血管センター循環器内科） 

 

2.循環器内科とのコラボレーション 

  山村健一郎（九州大学医学部小児科） 

 

3.看護サイドからの試み 

鍛治弘子（国立循環器病研究センター看護部） 

 

 

第 2 部：よく遭遇する疾患（9:55-11:00） 

-小児循環器、循環器内科、外科医の立場から（重症度、手術の時期について） 

座長：渡邉まみ江（九州厚生年金病院循環器小児科） 

   久持邦和（広島市民病院心臓血管外科） 

 

1.大動脈弁、大動脈拡大        

長谷川拓也（国立循環器病研究センター心不全科） 

2.大動脈弁疾患            

湊谷 謙司（国立循環器病研究センター血管外科） 

 

3.成人期の心室中隔欠損と大動脈弁の逸脱 

新垣義夫（倉敷中央病院小児科） 

4．心室中隔欠損、大動脈弁尖逸脱 

  河田政明（自治医科大学とちぎ子ども医療センター心臓血管外科） 

 

 

教育講演：（11:10-11:50）  

  座長：河田政明（自治医科大学心臓血管外科） 

「Ebstein 奇形」 

  演者：笠原真悟（岡山大学医学部心臓血管外科） 

 

 

ランチョンセミナー：（12:00-12:50） 

  座長：中西宣文（国立循環器病研究センター肺高血圧先端医療学研究部） 

 

「先天性心疾患の心エコーによる診断：区分分析法・肺高血圧評価」  
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  演者：富松宏文（東京女子医科大学循環器小児科） 

 

 

第 3 部：話題提供-1（13:00-13:40） 

座長：中西敏雄（東京女子医科大学循環器小児科） 

   新垣義夫（倉敷中央病院小児科） 

 

1. 肺高血圧における左冠動脈主幹部圧迫 

  山田 修（国立循環器病研究センター小児循環器部） 

 

2. 成人先天性心疾患と内皮機能 

  稲井 慶（東京女子医科大学循環器小児科） 

 

3. 成人先天性心疾患と耐糖能  

  大内秀雄（国立循環器病研究センター小児循環器科） 

 

 

第 4 部：症例検討（13:50-14:50） 

座長：池田智明（三重大学医学部産科婦人科） 

   立野 滋（千葉県循環器病センター小児科） 

 

1. 成人先天性心疾患に合併した肺高血圧症例  

  坂本一郎（九州大学医学部循環器内科） 

 

2. 根治術が困難な IIc 型三尖弁閉鎖の 1例 

  杜 徳尚（岡山大学医学部循環器内科） 

 

3. 成長期・思春期に自律神経失調症様症状を呈した肺動脈閉鎖・心室中隔欠損例 

  城戸佐知子（兵庫県立こども病院循環器科） 

 

コメンテーター 

  河田政明（自治医科大学心臓血管外科） 

  稲井 慶（東京女子医科大学循環器小児科） 

  赤木禎治（岡山大学病院循環器疾患集中治療部） 

 

 

第 5 部：不整脈、カテ治療（15:15-15:55） 

座長：檜垣高史（愛媛大学小児総合医療センター小児循環器部門） 

   森 善樹（聖隷浜松病院小児循環器科） 

 

1. Fallot 四徴術後頻拍 
  宮崎 文（国立循環器病研究センター小児循環器科） 

 

2. 成人先天性心疾患のカテーテル治療：動脈管開存症 

  矢崎 諭（国立循環器病研究センター小児循環器科） 

 

3.心房中隔欠損症 
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  鎌田政博（広島市民病院循環器小児科） 

 

4.卵円孔開存閉鎖術の現状 

  赤木禎治（岡山大学病院循環器疾患集中治療部） 

 

第 6 部：話題提供-2（16:05-16:45） 

座長：市田蕗子（富山大学病院小児循環器内科） 

   赤木禎治（岡山大学病院循環器疾患集中治療部） 

 

1. 成人先天性心疾患と保険制度～社会保険・保険・就職支援～ 

  檜垣高史（愛媛大学小児総合医療センター小児循環器部門） 

 

2.成人先天性心疾患と QOL‐精神科医の立場から 

  森島宏子（千葉県循環器病センター成人先天性心疾患診療部） 

 

3. 成人先天性心疾患患者の再手術の術式と術後合併症 
  

  市川 肇（国立循環器病研究センター小児心臓外科） 

 

 

閉会挨拶（16:50-）  

白石 公（国立循環器病研究センター小児循環器科） 



第１部：診療体制 
１．成人先天性心疾患の世界情勢から見た日本の現状 

丹羽公一郎（聖路加国際病院 循環器内科） 
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2.循環器内科とのコラボレーション 
 

九州大学病院小児科 
九州大学病院循環器内科 

九州大学病院ハートセンター成人先天性心疾患外来 
山村健一郎, 坂本一郎 

 
 
"Alone we can do so little; together we can do so much." - Helen Keller 

 
 
循環器内科医参画の必要性 
 本邦においてすでに 40万人を超える成人先天性心疾患(adult congenital heart disease: 
ACHD)患者が存在し、約 9000人/年のペースで増加していることは周知の事実である。そ
の多くが小児循環科医により継続的に管理されているのが実情と思われるが、現在のシス

テムのままでは、医療者側にとっても患者側にとっても今後多くの問題が出てくることが

予想される。小児の外来・入院施設は成人向きではないというハード面の問題と同時に、

生活習慣病や妊娠・出産などに小児科医は不慣れであるというソフト面での問題がある。

また、ACHD 外来をセンターとした病診連携を行いたくても、小児科医は地域の循環器内
科医との医療ネットワークがないため困難である。 
 
循環器内科医参画のメリット 
 本邦における ACHD患者数の増加を受け、当院ハートセンターでも 2009年に ACHD外
来を開設した。当初は小児循環器科医が診療に当たっていたが、2011 年より循環器内科医
が診療に参加し、様々な点が劇的に改善したことを日常診療の中で実感した。循環器内科

医が持つ医療ネットワークにより、ACHD 外来をセンターとした地域の病院との理想的な
共同診療が実現した。また、成人病棟への入院が円滑に行えるようになったことは、患者・

医療者の双方に取って大きな安心であった。福岡市立こども病院をはじめとする紹介元か

らの信頼も増し、年間新患数も 31 → 60 → 101 /年と着実に増加している。小児循環器科
医・成人循環器内科医でお互いに知識と経験を共有することは、よい医療を提供するため

にも、先天性心疾患と成人循環器学の両方に精通した医師を育成するためにも、非常に有

意義であった。これからの ACHDの診療体制の構築のためには、循環器内科医の参画は不
可欠であるものと考える。 
 
循環器内科医を動かす 
 しかしながら、循環器内科医もすでに通常の循環器疾患の成人患者の診療や研究で多忙
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を極めており、ACHD 診療に参画してもらうことは必ずしも容易ではない。個人的には、
臨床が好きで新しいことに取り組む熱意のあるキーパーソンに、ACHD の魅力を理解して
もらうことが最も近道であると考える。ACHD診療では未だエビデンスのない事項が多く、
見たこともないような症例に遭遇することもしばしばである。複雑で難しい症例の治療方

針を小児科医と循環器内科医の叡智を尽くして相談する中で、この”未開のフロンティア”

をともに開拓していく面白さを共有することができればしめたものである。 

 

循環器内科医の参画 → 主導へ 
 今後患者数が増加すると同時に、年齢を重ね生活習慣病等の成人特有の問題点が増加す

るであろうACHD患者の診療は、理想的には循環器内科医が主導してゆくのが最善である。
そのためには、多くの循環器科医に少しずつ ACHDに親しんで頂く必要がある。当院ハー
トセンターでも近隣施設とともに ACHDに関するカンファレンスや研究会を開催し、一定
の成果を上げている。循環器内科医に最初に親しんで頂く疾患としては、ファロー四徴症

の術後が、いわゆる弁膜症と不整脈が問題であり親しみやすく、また実際に症例数も多く

最適であるように思われる。経食道エコーが鍵を握り症例数も多い心房中隔欠損症も、共

通の話題として適している。先天性心疾患に伴うことも多い肺高血圧も、循環器内科医と

相性がよい分野であるように思う。当院ハートセンターでは、キーパーソンのリーダーシ

ップのおかげで、またこうした経験の共有と知識の積み重ねの甲斐もあり、急患を含めて

年間 40人を超えるACHD患者の入院を、全て循環器内科に担当して頂けるようになった。
医療者にとっても患者にとっても理想的なシステムとなり、非常に有難く思っている。 

 

 

参考文献 
1. Shiina Y, Toyoda T, Kawasoe Y et al. Prevalence of adult patients with congenital heart disease in 

Japan. Int J Cardiol 2011;146:13-16 

2. Mackie SA, Ionescu-Ittu R, THrrien J et.al. Children and Adults with congenital heart disease lost 

to follow-up; who and when? Circulation. 2009;120:302-309 

3. Meadows AK, Bosco V, Tong E et al. Transition and transfer from pediatric to adult care of 

young adults with complex congenital heart disease. Curr Cardiol Rep 2009;11:291-297 

4. Ochiai R, Yao A, Kinugawa K et al. Status and future needs of regional adult congenital heart 

disease centers in Japan. Circ J 2011;75:2220-2227 

5. 人を動かす How to win friends and influence people. D・カーネギー, 創元社 1999 
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3.看護サイドからの試み 
国立循環器病研究センター  看護部 看護師長 鍛治 弘子 

 
成人先天性心疾患は心臓外科手術の発達、内科治療の進歩によって 85％は思
春期、成人期まで到達することが可能になってきているといわれている。現在、

初期に手術をした術後の患者は 40 歳台を迎えようとしている。しかしながら、
成人期を迎えた患者の医療、看護の体制は十分とは言えず、一部の限られた施

設への通院を余儀なくされたり、成人期の女性においては妊娠、出産といった

問題に直面したり、患者の抱える問題や不安へのアプローチは十分とは言えな

い現状がある。そこで今回、成人先天性患者の現状と今後の課題について考え

たい。 
 
１．診療体制、看護体制 
現在、小児期の患者は周産期・乳幼児期・学童期・成人期ごとに分かれて 4
つの病棟に入院している。当病棟は、小児科成人期の患者と心臓外科の混

合病棟で全ベッド数 39 床中 15 床が小児科のベッド数としてあてられてい
る。看護師は 2 交代制で 3 人夜勤体制を組んでおり、固定チームナーシン
グを導入している。 

 
２．患者背景 
１）入院理由 
・フォンタン術後の検査、カテーテル 
・ASD・VSD手術 
・PLE 
・不整脈コントロール 
・ペースメーカー挿入・ジェネレーター交換・リード交換 
・心不全コントロール 
２）患者数・平均在院日数 
当院における小児循環器疾患の患者は院内全体で 1日平均約 60～70人、
そのうち 20 歳以上の患者は 25～30％前後。そのうち 7 割以上が当病棟
に入院している。平均在院に数は 20日前後だが、600日超えの患者もい
る。 

 平成 22年度 平成 23年度 平成 24年度 
平均患者数 65.6 60.1 61.3 
平均在院日数 21.0 20.4 19.0 

 ※平成 24年度は 8月末でのデータ 
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 ３）年齢区分（2010.9～2012.8） 
年齢 のべ人数（人） 

15歳以下 5 
16～20歳 34 
21～25歳 75 
26～30歳 79 
31～35歳 53 
36～40歳 30 
41～45歳 16 
45～50歳 31 
50～55歳 6 
56～60歳 10 
60～65歳 12 
66歳以上 21 

 
 ４）再入院（2010.9～2012.8） 
   19.6％の患者が 2回以上の再入院 
    
３．患者の抱える現状・思い 
・生命予後に対する不安（入退院を繰り返すこと、将来が不透明など） 
・経済的な不安 
・経済的負担感（生命保険への加入困難、就労困難など） 
・家族役割の遂行困難による家族への申し訳なさ 
・患者同士の交流を持てる場所がほしい 

 
４．看護師の抱える現状・思い 
・長期入院を余儀なくされる患者のメンタルを支えたい 
・複雑で長期にわたる疾患の病態把握の困難さ 

 
５．病棟運営における工夫 
・病室の選択 
・看護師の教育 
・小児病棟との連携 

 
６．今後の課題 
・専門性の高い看護の提供（小児専門看護師、国立循環器病研究センター
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専門看護師など） 
・長期入院患者に適した療養の場の拡大 
・患者のメンタルフォロー 
 ・社会福祉の充実（高齢化する家族、就労など） 
 ・チーム医療の推進 
 
 



第２部：よく遭遇する疾患 
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第７回成人先天性心疾患セミナー 
第２部：よく遭遇する疾患 
１. 大動脈弁、大動脈拡大 
長谷川拓也（国立循環器病研究センター心臓血管内科 心不全科） 
 
I 先天性心疾患に関連した大動脈弁、大動脈疾患 
  ・大動脈弁狭窄症：２尖弁、弁下狭窄、弁上狭窄 
  ・大動脈弁閉鎖不全症：２尖弁、Marfan症候群、大動脈弁輪拡張症 
  ・大動脈拡大：２尖弁、Marfan症候群、先天性心疾患（Fallot四徴等） 
 ＊比較的若年で年齢不相応な弁、大動脈の異常を認めたときには、先天性の異常があることを疑って

みる。 
 
II 大動脈２尖弁 
 ・胎生期に交連の形成が不十分であったり、2つの弁尖が癒合してしまったりして、大動脈弁の弁尖が

2枚になっている。75％に rapheといわれる仮性交連組織が存在する。 
・人口の 0.4－2％の頻度で男性に多い（男：女＝２：１） 

 ・3尖弁に比し、形態的異常に基づく開閉時のストレスにより弁尖の変性、石灰沈着が起こりやすい→
弁の開放制限（狭窄）、閉鎖不全がおこる。 

 ・小児期から症状が出現することは比較的まれで、弁の変性硬化が進んだ成人になってから弁狭窄、

閉鎖不全による心不全症状を来す。 
 ・70歳未満の大動脈弁狭窄症の原因の約半分が２尖弁である。 
  
 【合併疾患】 

  Tadro TM et al. Circulation 2009;119:880より引用 
 ・上行大動脈拡大 （高度な弁機能異常がなくても血管径の拡大が起こりうる） 
・大動脈縮窄、動脈管開存 

 ・冠動脈起始異常 
＊ 大動脈２尖弁の成因として血管壁のmicrofibrillar protein（fibrillinや fibrin）の欠乏が関与して
いるという説、神経堤細胞の異常とする説（それを発生原基とする部位[大動脈弁、Valsalva 洞か
ら大動脈弓、肺動脈管、冠動脈起始部]の異常）がある。 

 【重症度評価】弁狭窄症、閉鎖不全症の重症度は、３尖弁と同様心臓超音波検査で行う。上行大動脈

径が 4.0cm以上ある場合は年に１回 CT、MRIにて大動脈の評価を行う。 
 【治療】 
１ 弁機能異常（弁狭窄症、閉鎖不全症） 
弁に対する治療方針は３尖弁に準じる。 
２ 上行大動脈拡大 
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・弁に対して外科的治療が必要である場合、上行大動脈径が 4.5cm 以上であれば上行大動脈置換術も
同時に行う。 

・有意な弁機能異常がなくても、上行大動脈の拡大がある場合は上行大動脈径が 5.0cmを超えたとき、
4.5cm以下でも径の拡張速度が速いとき（>5mm/年）は上行大動脈置換術の適応となる。 
・薬物療法については、Marfan 症候群と同様にβ遮断薬が上行大動脈拡大を抑制する可能性がある
（Class IIa: 2008ACC/AHA guidelines）。 
・大動脈弁置換術後も上行大動脈は拡大するため、長期的な経過観察が必要である。 
 

III Marfan症候群 
 ・先天性の全身性結合識疾患 
 ・常染色体優性遺伝 発症率は 1-2人/1万人とされているが、約 25％については遺伝かどうかはっき
りしない。 

 ・骨格、眼、心血管、肺、皮膚、硬膜に異常を来す（別表参照）。心血管病変には、大動脈弁輪拡張、

大動脈弁閉鎖不全症、僧帽弁逸脱、僧帽弁閉鎖不全症、大動脈瘤、大動脈解離がある。 
 ・弾性線維の形成に関与する microfibril の主要構成成分である fibrillin-1 の遺伝子異常があり

microfibrilが減少する。また fibrillin-1の減少が TGF-β活性亢進を来すともいわれている。これら
の異常から嚢胞状中膜壊死、弾性線維の形成異常、配列異常が生じることが大動脈病変の原因とい

われている。 
 ・自然予後は不良で、平均すると 34 歳頃に死亡するといわれていた。その死亡原因の約 90％が急性
大動脈解離や慢性大動脈弁閉鎖不全症による心不全であった。しかし、現在では薬物療法や適切な

外科的治療の介入により、平均寿命は 70歳くらいといわれている。つまり、これらの心血管疾患を
定期的に経過観察し適切な時期に治療を行うことが重要である。 

 
【治療】 
１ 内科的治療 
 ・β遮断薬：大動脈径拡大の抑制する（日循ガイドライン Class I）（解離の予防としての効果は明ら
かではない） 

 ・アンギオテンシン II受容体拮抗薬（ARB）：TGF-β阻害薬として大動脈起始部の拡張を遅くしたと
の報告もある。現在、大動脈基部の径の拡大抑制効果をみる臨床試験が進行中（β遮断薬（アテノ

ロール）と ARB（ロサルタン）との比較） 
２ 外科的治療 
 （いずれも日循ガイドライン IIa） 
 ・大動脈基部>45mmへの基部置換術 
 ・解離の既往歴または家族歴のある症例における、大動脈基部＞40mmでの基部置換術 
 ・妊娠を検討している女性における、大動脈基部＞40mmでの基部置換術 
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表 Marfan症候群と類縁疾患の診断のための改訂ゲント基準 （日循ガイドライン 2011） 
家族歴がない場合； 
（1）大動脈基部病変注 1）（Z≧2）かつ 水晶体偏位 →「マルファン症候群」* 
（2）大動脈基部病変（Z≧2）かつ FBN1遺伝子変異注 2） →「マルファン症候群」 
（3）大動脈基部病変（Z≧2）かつ 身体兆候（≧7点）→「マルファン症候群」* 
（4）水晶体偏位 かつ 大動脈病変と関連する FBN1遺伝子変異注 3） →「マルファン症候群」 
・ 水晶体偏位があっても，大動脈病変と関連する FBN1遺伝子変異を認めない場合は，身体兆候の有無
にかかわらず「水晶体偏位症候群（ELS）」とする． 
・ 大動脈基部病変が軽度で（バルサルバ洞径；Z＜2），身体兆候（≧5 点で骨格所見を含む）を認める
が，水晶体偏位を認めない場合は 「MASS」注 4）とする． 
・ 僧帽弁逸脱を認めるが，大動脈基部病変が軽度で（バルサルバ洞径；Z＜2），身体兆候を認めず（＜5
点），水晶体偏位も認めない場合は 「僧帽弁逸脱症候群（MVPS）」とする． 
 
家族歴注 5）がある場合； 
（5）水晶体偏位 かつ 家族歴 →「マルファン症候群」 
（6）身体兆候（≧7点） かつ 家族歴 →「マルファン症候群」* 
（7）大動脈基部病変（20歳以上 Z≧2，20歳未満 Z≧3）かつ 家族歴 →「マルファン症候群」* 
 
＊ この場合の診断は，類縁疾患である Shprintzen-Goldberg症候群，Loeys-Dietz症候群，血管型エー
ラスダンロス症候群との鑑別を必要とし，所見よりこれらの疾患が示唆される場合の判定は，TGFBR1/2
遺伝子，COL3A1 遺伝子，コラーゲン生化学分析などの諸検査を経てから行うこと．なお，鑑別を要す
る疾患や遺伝子は，将来変更される可能性がある． 
 
注 1） 大動脈基部病変：大動脈基部径（バルサルバ洞径）の拡大（Zスコアで判定），または大動脈基部
解離 
注 2） FBN1遺伝子変異：別表にくわしく規定される（仔細省略） 
注 3） 大動脈病変と関連する FBN1 遺伝子変異：これまでに，大動脈病変を有する患者で検出された
FBN1遺伝子変異 
注 4） MASS：近視，僧帽弁逸脱，境界域の大動脈基部拡張（バルサルバ洞径；Z＜2），皮膚線条，骨格
系症状の表現型を有するもの 
注 5） 家族歴：上記の（1）～（4）により，個別に診断された発端者を家族に有する 
 
身体兆候（最大 20点，7点以上で身体兆候ありと判定） 
• 手首サイン陽性かつ親指サイン陽性 3点 
  （手首サイン陽性または親指サイン陽性のいずれかのみ  1点） 
• 鳩胸  2点 
  （漏斗胸または胸郭非対称のみ 1点） 
• 後足部の変形  2点 
  （扁平足のみ  1点） 
• 肺気胸  2点 
• 脊髄硬膜拡張  1点 
• 股臼底突出  2点 
• 重度の側彎がない状態での，上節/下節比の低下＋指極/身長比の上昇  1点 
• 側彎または胸腰椎後彎 1点 
• 肘関節の伸展制限 1点 
• 特徴的顔貌（5つのうち 3つ以上）：長頭，眼球陥凹，眼瞼裂斜下，頬骨低形成，下顎後退  1点 
• 皮膚線条  1点 
• 近視（-3Dを超える） 1点 
• 僧帽弁逸脱  1点 
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成人期の心室中隔欠損と大動脈弁の逸脱 
 
倉敷中央病院 小児科 新垣 義夫 
 
＜はじめに＞ 
心室中隔欠損は基本的には肺血流量の増加する疾患である。肺血流量の多い、

症状のある人は多くが幼少期に手術を終えている。したがって、成人期の心室

中隔欠損は、本来、左－右短絡が少ないため、肺血流量の増加に対して手術が

行われることはほとんどない。 
治療が必要な成人期の心室中隔欠損として次のような場合が考えられる。 
１） 大動脈弁尖の解剖学的変化から治療が必要と考えられる場合 

(ア) 大動脈弁の逸脱による大動脈弁閉鎖不全が高度な場合（有症状） 
(イ) 大動脈弁の逸脱、大動脈右冠尖の瘤形成、破裂による大動脈－左室交通、
大動脈－右室交通など（有症状） 

(ウ) 大動脈弁の閉鎖不全はないが、大動脈右冠尖の変形が大きく、治療が必
要と考えられる場合（予防的治療） 

(エ) 大動脈弁閉鎖不全がなく、大動脈弁右冠尖の変形が少ない、流出路型心
室中隔欠損：まだ議論がある領域（予防的治療？） 

(オ) 大動脈二尖弁を合併している場合 
２） 大動脈弁下狭窄 
３） 感染性心内膜炎 
 
＜成人期の心室中隔欠損と大動脈弁の逸脱を考えるときのキーワード＞ 
１） 症状や心負荷がある場合（有症状） 
２） 症状がない場合の治療（予防的治療）の考え方；何を目標に治療するの

ですか？目標は正しいですか？ 
３） 心室中隔欠損と大動脈弁の逸脱の自然歴は？ 
 
＜成人期の心室中隔欠損と大動脈弁逸脱の診断のポイントは？＞ 
１） 心室中隔欠損の部位診断？ 
２） 大動脈弁の解剖学的変化の捉え方と特徴？ 
４） 膜様部心室中隔欠損に大動脈弁逸脱を伴った場合の特徴は？ 
５） 大動脈弁自体の異常（２尖弁、４尖弁） 
６） 大動脈弁下の異常 
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心室中隔欠損、大動脈弁尖逸脱 

河田政明（自治医科大学とちぎ子ども医療センター心臓血管外科） 
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Ebstein奇形 

 

岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科 

笠原真悟 

  

はじめに 

 

 Ebstein 奇形は三尖弁逆流を特徴とする疾患であるが、その臨床症状は多様である。これはこ

の疾患が三尖弁異常単独疾患ではなく、右室疾患の一部分症であると理解することが重要であ

ることを示している。この観点から以前より、新生児型と年長児、成人型に分類しその治療成

績が検討されてきた。従って、手術適応や至適時期においてもその両者に分け論ずることが重

要である。 

１. Ebstein奇形の概説 

Ebstein奇形は現在では全先天性心疾患の１%未満であり、1866年にWelhelm Ebsteinに

よって三尖弁の異常によってもたらされる特異な臨床症状を持つ疾患として報告された。そ

の後、この疾患は三尖弁の異常のみならず、右心室の形態的、機能的異常を特徴とする疾患

群として理解されるようになった。さらに三尖弁は右心室から発生するという事実から、そ

の形成過程の異常により、様々な病型、病態がある。また合併する心奇形としても心房、心

室中隔欠損症、右室流出路狭窄、そして Wolf-Parkinson-White(WPW) syndromeがあり、

より複雑な病態となる。さらに三尖弁や右心室の解剖学的異常の重症度は発症時期と関係が

深く、これにより新生児型、年長児や成人型に分類して検討されることが一般的である。治

療においては右心室の容積、機能、右室流出路の程度により病態生理が異なるため、

Biventricular repair(BVR)、One and one half repair(1.5VR)、Univentricular repair(UVR)

すべての外科戦略が考慮される。 

 

２. 新生児型 Ebstein奇形の手術適応と至適時期 

 

２-1. 手術適応の概説（図 1） 

 

Ebstein奇形の中で最重症の群である。高度の三尖弁逆流に加え、右室機能が保持されてい

るかどうかで手術法が決定される。十分な肺血流が得られないばかりでなく、高度に拡大し

た心臓により圧排された低発育肺に起因する呼吸不全や低酸素血症もこの群では問題とな

る。右室流出路も解剖学的な狭窄、閉鎖を持つ場合、もしくは高度三尖弁逆流と低右室機能
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により、生直後の生理的肺高血圧症に打ち勝って流出できない機能的狭窄症が存在する場合

とがあり、これらを見極めることが治療方針を決定する為に重要である。出生直後から重度

の心不全、呼吸不全が認められ、NICUでの管理を余儀なくされる。近年では胎児診断され

ることが多く、計画的に出産および管理される。解剖学的、機能的に関わらず重度のチアノ

ーゼが認められ、全例に動脈管を維持するために Prostagrandin（PG）製剤の投与を行う。

これによりチアノーゼの改善が認められ、心不全の進行がなければ PG製剤の離脱ができる

かどうかを確認する。離脱ができるということは生理学的な肺高血圧の状態が改善してきて

いるとともに、右室が順行性に血液を拍出できていることを意味し、新生児期を超えて手術

を待機することが可能になる。この時点で解剖学的な狭窄が顕在化すれば体肺動脈短絡術や、

経皮的肺動脈弁バルーン拡大術が適応となり、将来的に BVRもしくは 1.5VRが適応となる

可能性が高い。これに対し、PG製剤の投与によりチアノーゼの改善はするものの心不全の

進行が認めた場合には早期の手術を考慮しなければならない。これは三尖弁逆流が重度であ

ることを意味し、右室の収縮力が十分であれば将来的には右室を使用した治療（BVR もし

くは 1.5VR）を計画することになるが、右室収縮力が不十分であれば、右心バイパス術（UVR）

のための段階的手術治療が計画される。 

 

2-2新生児期 Ebstein奇形の右室を用いた治療（BVRもしくは 1.5VR） 

 

筆者の施設では図のごとく、三尖弁逆流から推定した右室圧が 30mmHg以上の症例に対し、

右室心筋壁厚なども考慮しながら弁形成術、右室流出路形成術を同時に行い、BVR もしく

は 1.5VRを行う方針である。当施設では 17例の新生児症例中 9例に BNRもしくは 1.5VR

を行い、1例の早期死亡を認めたのみである。良好な三尖弁形成術と右室機能が保持されて

いるという条件を満たせば、新生児 Ebstein奇形であっても十分に BVRもしくは 1.5VRが

可能である。しかしながら新生児 Ebstein奇形に対する BVRもしくは 1.5VRのまとまった

報告は術後早期および遠隔期も含め、現在のところ非常に少ない 1),2)。年長児、成人症例と

同様に三尖弁をmonocuspにする報告 1)や、最近では三尖弁を逆円錐状に形成する Cone手

術も新生児に行われ、良好な成績が報告されている 2)。 

 

2-3新生児 Ebstein奇形の UVR 

 

一方で右室に Uhl化が認められ、有効な圧を作り出せない状態である場合には、UVRを目

的とした段階的治療を選択することとなる 3)。三尖弁口に小さな交通孔を開けたパッチを用

いて閉鎖した後、拡大した右房、右室を部分切除（RA/RV exclusion）し、肺血流路として
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Blalock-Taussig(B-T) shuntを作成するものである。これにより、三尖弁逆流に起因してい

た心不全や、拡大した右室に圧排された左室や肺の機能低下といった問題が解決する（図2）。

筆者の施設でも RA/RV exclusion 法を行うことで飛躍的にこの群の成績が向上した。新生

児期を乗り越えれば単心室の段階的な治療として両方向性グレン手術（BDG）、そして最終

手術として Fontan 手術を行うに至る。各段階においても右室の拡大が認めた場合には

RA/RV exclusion法を行い、左室機能温存につとめる。 

 

2-4新生児 Ebstein奇形の手術至適時期 

 

生後の新生児搬送では血行動態が不安定のため、胎児診断のもと母体搬送が望ましい。また

生直後から重度のチアノーゼを呈すため、全例 PG 製剤を投与し、動脈管の維持に努める。

生理的肺高血圧が生後約２週間続くことが多く、不整脈や重度の心不全症状がコントロール

できない場合以外は２週間以上待機後に外科治療を行う。BVR、1.5VR、UVR いずれにし

ても人工心肺下の手術になり、一期的根治術以外の場合は肺血流維持のためには少しでも肺

血管抵抗が低い方が術後経過に有利である。 

 

３. 年長児および成人 Ebstein奇形の手術適応と至適時期 

 

3-1 手術適応の概説 

 

新生児期を乗り越えた Ebstein奇形においても依然として右房、右室の拡大、心房間交通で

の右左短絡によるチアノーゼの存在がある。日常生活において右心不全は不整脈の存在がな

いときには無症状で経過するが、運動負荷試験等で耐用能の低下としてはじめて外来受診す

る場合もある。この場合には既に右心拡大から右心不全、さらには拡大した右室により左室

機能の低下も認められる、この場合は不整脈手術、三尖弁手術と共に RA/RV exclusion 法

を併用しなければならない。手術の適応と至適時期を論じるときには多くの cohort 調査 4)

の報告が重要となるが、これらによると CTRが 60%以上、術前 NYHA3以上が mortality

の risk factor となる。さらに右房、右室拡大は容易に不整脈の原因となり、このため不整

脈が唯一の症状として捉えられる。これも手術適応である。さらに再手術においても三尖弁

形成術を行い BVRが成立した状態であっても、不整脈、さらには残存する三尖弁逆流から

右室拡大、右室機能不全へと進行する場合もある。この時点でも右室機能の状態によっては

BVR、1.5VRもしくは UVRの選択をしなければならない。 
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3-3 手術の至適時期 

 

CTRの増大と、NYHAの function classが大きく mortalityに関与しているため、より早

い時期での外科手術が望ましいとされている 4)。しかしながら一方でより早期の外科治療で

は mortalityは低いものの、再手術率が高まるという報告もある 5)。この報告では、より低

年齢の三尖弁治療においては通常より重度の三尖弁の解剖学的異常があるものと結論づけ

ている。いずれにしても有症状以前で尚かつ CTRの増大が軽度である時期をとらえること

が重要と考えられるが、これを特定することは困難である。近年、magnetic resonance 

imaging(MRI)が形態的、機能的異常を的確にとらえる診断手段として注目を浴びている。

ことにこの Ebstein奇形においても心電図同期のMRIが、心臓超音波検査や心臓カテーテ

ル検査に比較し、拡大し機能不全に陥った右心室の診断に有利であるという報告もなされて

いる 6)。今後、右室の機能的評価がより的確に行われることになり、至適時期の決定にも

MRI が活用されるのは確実である。また再手術時期の決定においても三尖弁逆流の程度、

右室機能の状態が初回手術と同様に考慮され、外科手術法が決定される。 

 

3-4 外科手術法 

年長時、成人例においては BVRを基本とする。この手術法の詳細は他の成書に譲ることに

するが、自己三尖弁温存手術はいくつか報告されており、三尖弁をmonocuspに作り変える

こと、さらには三尖弁を正常弁輪に再固定することなどを基本としている 7),8)。しかしなが

ら右房化右室の縫縮に関しては、右冠動脈（RCA）の屈曲による虚血の問題から縫縮しない

報告も認められる 8)。さらに心室中隔の長軸方向に平行に右室縫縮することで 66%に RCA

の分枝の傷害、屈曲が認められ他という報告もあり注意が必要である 9)。また、特に再手術

例であるが、右心室機能や三尖弁の状態によっては 1.5VRが有用であるという報告もあり、

UVR を回避する治療として今後適応が拡大していくものと考える。最後に UVR であるが
10)、拡大した RAや RVを残すよりは extensive RA/RV exclusionを併用したフォンタン手

術は有用である。しかしながら、成人症例においては不整脈の問題や、それまで軽度であっ

たチアノーゼの出現も含め術後の厳重な管理が必要である。 
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1.肺高血圧における左冠動脈主幹部圧迫 

 
国立循環器病研究センター小児循環器科 山田修 

 
成人期の肺高血圧において様々な合併症/続発症が生じてくるが、その中で頻度
は多くないものの致命的となり得るものの一つに近位部肺動脈による左冠動脈

主幹部の圧迫(LMTC)がある。LMTCは徴候や検査所見が肺高血圧の他の合併症/
続発症にマスクされ、診断が困難であることが多い。 
 
【定義】ここでは、拡大した近位部肺動脈によって圧迫されたLMTの内腔が50%
以上の狭窄を呈したものを LMTC とする。狭窄率による定義は必ずしも一定で
はない。 

 
 
【頻度】Kajita LJ等の報告によると 1300人の CHD患者のうち 11人に拡大し
た PA による LMT の圧迫が見られたという。但しこの中には肺動脈平均圧が
25mmHg未満のものが 2例、45mmHg未満が 5例含まれており、全例を実際に
外からの圧迫と呼んで良いのかは不明である。我々が重症 PH(肺動脈平均圧
45mmHg以上)のうち冠動脈造影を施行した 27例を対象とした検討では 4/27の
出現率であった。 
 
【症状・徴候】狭心痛、呼吸苦を呈する場合があるが、PHに伴う胸痛と鑑別が
困難である。失神も稀ではあるが見られる。虚血に伴う悪性の不整脈が LMCT
患者の突然死の原因となり得るとの報告もある。 


