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成人先天性心疾患診療ガイドライン

改訂にあたって

近年の診断モダリティと治療戦略の進歩により，多くの
先天性心疾患患者が成人となることが可能となり，わが国
ではすでに 50万人以上が成人になっている 1, 2）．この患者
数は，心筋梗塞の年間発生数を上回り，決してまれな疾患
ではなく，今日では成人循環器疾患の 1領域となっている．
先天性心疾患手術の多くは根治とはなっておらず，合併
症，遺残症，続発症を伴うことが多いため，生涯にわたっ
ての経過観察が必要である．また，Fontan術後例など，心
不全を残している患者では右心不全が問題となることが多
く，これまで成人期での大半を占めていた左心不全とは病
態も治療も異なり，新たな課題である．
これまでは，成人先天性心疾患患者の多くは，おもに循
環器小児科医が継続して診ていることが多かったが，最近
では，管理が循環器内科医に移行している場合も増えてい
る．今後は，成人先天性心疾患を専門とする医師を中心と
した循環器小児科，循環器内科，心臓血管外科，麻酔科，
産科，内科，看護師，臨床心理士などを含む多職種による
チーム医療の診療体制を整えることが重要である．わが国
では，専門医の育成，専門施設を中心とする診療体制の整
備，小児科から内科への移行期医療の問題など，今後解決
されなければならない問題が多い 3, 4）．
成人先天性心疾患ガイドラインは，米国は米国心臓病学
会（ACC）と米国心臓協会（AHA）が 2008年に 5），カナダ
心臓血管学会（CCS）が 2002年に発表，2009年に改訂 6），
欧州心臓病学会（ESC）は 2010年に改訂版 7）を発表して
いる．日本でも，日本循環器学会によるガイドラインが
2002年に発表され，2011に改訂 8）されたが，その後も新
しい治療法や研究が年々増加しており，これらの動向を取
り入れた全面改訂が企画された．前回の改訂後に報告され
た論文のデータを可能な限り取り入れ，最新の内容にする
ことを心がけた．
それぞれの手技・治療法に関する「エビデンスレベル」
はACC/AHAの成人先天性心疾患ガイドライン（表 1）5）,
「推奨グレード」は ESCの 成人先天性心疾患 ガイドライ
ン（表 2）7）の記載法に従った．しかしながら，成人先天性
心疾患の研究分野は，対象症例が比較的少なく，解剖学的
あるいは血行動態的に異なる多くの疾患を含むため，対照

表 3 NYHAの心機能分類

I度 心疾患があるが，身体活動に制限なし，通常の労作で症
状なし

II度 心疾患があり，身体活動が軽度に制限される，通常の労
作で症状あり

III度 心疾患があり，身体活動が著しく制限される，通常以下
の労作でも症状あり

IV度 心疾患があり，すべての身体活動で症状が出現する，安
静時にも症状があり，労作で増強する

（Criteria Committee of the New York Heart Association.  
1964 10）より作表）

表 1　エビデンスレベル

レベル A
複数の無作為介入臨床試験やメタ分析で実証された
もの

レベル B
単一の無作為介入臨床試験や，無作為介入でない臨
床試験で実証されたもの

レベル C
専門家の意見，ケース・スタディ，標準的治療など
で意見が一致したもの

（Warnes CA, et al. 2008 5）より抜粋）

表 2　推奨グレード

クラス I
有用性・有効性が証明されているか，見解が広く一
致している

クラス II
有用性・有効性に関するデータあるいは見解が一致
していない場合がある

クラス IIa データ・見解から有用・有効である可能性が高い

クラス IIb
データ・見解から有用性・有効性がそれほど確立さ
れていない

クラス III
有用・有効でなく，ときに有害と証明されているか，
否定的見解が広く一致している

（Baumgartner H, et al. 2010 7）より）
Translated and reproduced with permission of Oxford University Press on 
behalf of the European Society of Cardiology. OUP and the ESC are not re-
sponsible or in any way liable for the accuracy of the translation. The Japanese 
Circulation Society is solely responsible for the translation in this publication.
Please visit: www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines/
Grown-Up-Congenital-Heart-Disease-Management-of
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I．総論

を設けた大規模試験が困難であり，また，前向き研究も行
いにくく，後方視的な臨床研究がほとんどを占めている 9）．
したがって，ランク付けが困難なことが多いため，「エビデ
ンスレベル」と「推奨グレード」は，可能な限りにおいて
記載することとした．心機能分類は，チアノーゼ性疾患を
除いて，ニューヨーク心臓協会（NYHA）の心機能分類を

用いた（表 3）10）．
今回の改訂ガイドラインは，臨床に即し，幅広い領域を
カバーできる実践的なものであり，標準的な診療情報を提
供することを目標としている．成人先天性心疾患の診断法
と治療法の基本と，最新の知識と動向について理解してい
ただければ幸いである．

I．総論

1．

成人先天性心疾患の頻度

わが国における成人先天性心疾患の患者数を表 4 11）に，
重症度分類を表 5 12, 13）に示す．

2．

自然歴・術後歴

2.1

不整脈
先天性心疾患は，先天奇形の 1/3を占める頻度の高い疾
患である 14）．近年，医療技術の進歩により 90%以上の先
天性心疾患が生存可能となり，多くの患者が成人期に達す
ることが予想される 15）．現在では先天性心疾患を有する患
者は，小児より成人のほうが多くなっている．米国では
130万人，カナダでは 10万人，欧州では 180万人の成人
先天性患者がいると報告されている 16–18）．わが国でも同様
の傾向があり，成人に達する先天性心疾患患者は増加し，
今後，成人先天性心疾患の管理は，循環器科を担う医師に
とって重要な問題になってくると考えられる．
成人先天性心疾患患者では，手術施行の有無にかかわら
ず，不整脈が症状，入院，血栓症などの罹病の原因となる
ことが少なからずあり，心機能低下や心不全に不整脈を合

併すると，心臓突然死を生じることがある 19, 20）．また，基
礎心疾患がない場合は血行動態的に大きな影響を与えない
ような不整脈であっても，成人先天性心疾患患者では血行
動態的に耐容できず，心室機能不全を惹起あるいは悪化さ

せ，心不全，突然死に至ることもある．つまり，不整脈は
先天性心疾患患者の予後を左右する大きな因子であるとい
える．
成人先天性心疾患に合併する不整脈は，頻拍から徐拍ま
で多岐にわたり，他の不整脈と同様に，薬物，デバイス，カ
テーテル治療，手術などの治療が必要となる．とくに基礎
疾患のない場合とは異なり，先天性心疾患に関しての解剖
学的・血行動態的知識，手術方法に関する知識が必要とさ
れる 21）．近年，不整脈治療では三次元（3D）マッピング
システム，デバイス治療の発展に伴う予後の向上が認めら
れており，画像診断の 3D技術を加えることにより先天性
心疾患に合併する不整脈疾患の予後の向上が期待される．

表 4 日本の成人先天性心疾患患者数
日本の人口 1億 2,760万 人（2012年）

生産児 103万人（2012年）

先天性心疾患の生産児に占める頻度 1%

先天性心疾患生産児 1万 300人 /年

約 95%が成人となる 9,780人 /年

成人先天性心疾患患者数 約 45万人

中等度以上の疾患重症度の割合 32%

成人先天性心疾患患者増加率 4～5%/年

（丹羽公一郎．2015 11）より改変）
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2.1.1

先天性心疾患で考慮する問題点
a． 心機能
前述したように，不整脈は心機能に影響を及ぼし，狭窄
による圧負荷，弁閉鎖不全や心内短絡による容量負荷は不
整脈基質の発生原因になると考えられ，両者は切り離せな
い問題である．したがって，心機能に問題を残す患者では，
心機能，不整脈の両面から注意深い管理が必要となる．と
くに，解剖学的右心室を体循環心室とする疾患（例：修正
大血管転位，大血管転位に対する心房内血流転換術後），
機能的単心室，Fontan術後などでは注意が必要である．
b．不整脈基質
（1）先天性
頻脈性不整脈では，副伝導路を介する房室回帰性頻拍，
房室結節リエントリー性頻拍，心房頻拍，心房粗動，心室
頻拍のほか，重複房室結節による房室回帰性頻拍，徐脈性
不整脈では洞結節，房室結節の発生異常が含まれる．

（2）後天性
圧負荷，容量負荷による心筋病変，手術切開線やパッチ
閉鎖部位などの手術により生じたさまざまな障壁，刺激伝
導系に対する障害が含まれる．

したがって，成人先天性心疾患の不整脈を管理，治療す
るためには，不整脈診断のほかに，心機能評価，血行動態
評価が必要であり，不整脈や突然死の危険因子を検索し，
予防策を講じることも重要である．先天性心疾患は，解剖
や手術方法が多様であるため解剖や術式に伴う血行動態に
ついての理解が必要であり，循環器小児科医，循環器内科
医，不整脈専門医，心臓外科医，コメディカルの協力が必
須である．

2.2

心機能・心不全
先天性心疾患の心不全は，出生後から手術までの心負荷

表 5 成人先天性心疾患の疾患重症度分類
軽症（単純）* 未修復

　大動脈弁膜疾患（孤発性）
　僧帽弁膜疾患（孤発性）
　　パラシュート弁・裂隙を除く
　卵円孔開存または ASD
　   （小欠損・孤発性）
　VSD（小欠損・孤発性），
　　関連病変なし
　肺動脈狭窄（軽度）
　PDA（軽度）

修復後
　PDA
　ASD
 　   （二次孔欠損・静脈洞型で遺残症なし）
　VSD（遺残症なし）

中等症 ** 大動脈左室瘻
総肺静脈還流異常・部分肺静脈還流異常
完全型房室中隔欠損・不完全型房室中隔欠損
大動脈縮窄
Ebstein病
右室流出路狭窄
ASD（一次孔欠損）
PDA（非閉鎖）
肺動脈弁閉鎖不全（中等度以上）
肺動脈弁狭窄（中等度以上）
バルサルバ洞瘻・動脈瘤
ASD（静脈洞型）

大動脈狭窄（弁下型・弁上型），
　閉塞性肥大型心筋症を除く
TOF
下記を合併する VSD
　弁欠損
　大動脈弁閉鎖不全
　大動脈縮窄
　僧帽弁膜疾患
　右室流出路閉鎖
　一側房室弁両室挿入
　大動脈弁下狭窄

重症（複雑）*** 人工導管術後（弁付き・弁なし）
すべてのチアノーゼ性心疾患
両大血管右室起始・両大血管左室起始
Eisenmenger症候群
Fontan術後
僧帽弁閉鎖
単心室

肺動脈閉鎖
肺血管閉塞性疾患
大血管転位
三尖弁閉鎖
総動脈幹・一側肺動脈上行大動脈起始
房室不一致・心室大血管不一致
   （房室交差心・内臓心房錯位症候群など）

*地域の一般病院で診療できる．
**地域の成人先天性心疾患専門施設で一定期間ごとに診療する．
***成人先天性疾患専門施設で診療する．
（Connelly MS, et al. 1998 12），Warnes CA, et al. 2001 13）より改変）
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と，術後の遺残症，続発症，合併症による経年的な圧負荷，
容量負荷，張力や血流異常の負荷の結果として運動耐容能
や神経体液性因子の異常が生じる．診療には，近年の米国
心臓病学会（ACC）/米国心臓協会（AHA）の心不全ガイ
ドライン 22）で推奨されているステージ分類が簡便で重要
である．予後を改善する薬物療法の有用性を示した報告は
多くない．必要であればステージ Bから外科的介入を含め
た侵襲的治療を考慮する．

2.3

感染性心内膜炎
感染性心内膜炎発症リスクの基礎心病変は，表 6 23, 24）

のように層別化される．抗菌薬治療法は，日本循環器学会
の「感染性心内膜炎の予防と治療に関するガイドライン」25）

に準じる．予防と生活指導が重要で，諸外国のガイドライ
ンでは，基礎心疾患のリスク層別化と感染危険率の高い手
技・処置を位置づけることにより，有効な管理・予防が推
奨されてきたが 26），わが国のガイドラインは，心房中隔欠
損（atrial septal disease; ASD）の二次孔型を除き，ほとん
どの先天性心疾患で予防投薬を推奨している．

2.4

チアノーゼ性先天性心疾患にみられる 
全身系統的異常

チアノーゼ性先天性心疾患症例において，慢性の低酸素
血症と二次的な赤血球増加は，全身の臓器に生理学的，病
理学的変化をもたらす（表 7）27）．
a．血液学的異常 28,  29）

チアノーゼ性先天性心疾患患者では，組織における酸素
飽和度および酸素運搬能の低下により，腎臓からのエリス
ロポエチン分泌が増加し，骨髄での赤血球産生が刺激され，
二次的な赤血球増加をきたす．
（1）過粘稠度症候群の管理・治療指針 7,  29）

まず，脱水があれば輸液による補正を行う．鉄欠乏（平
均赤血球容積［MCV］＜ 80 fL）があれば，鉄剤投与を行
う．大量の喀血を含む出血合併症や重症の感染症などによ
り，酸素飽和度に対する相対的貧血を認める場合は，輸血
を検討する．上記補正後もヘマトクリット値が 65%を越え，
過粘稠度症候群の症状が持続する場合に限り，瀉血を行う．
通常，500 mLの血液を瀉血する．瀉血前または同時に生
理食塩水 750～1,000 mLを 1時間以上かけて輸液する．

表 6 成人先天性心疾患における感染性心内膜炎の基礎心疾
患別リスク

高リスク群

チアノーゼ性先天性心疾患
複雑型 /チアノーゼ性先天性心疾患の姑息術後，あるいは修復
術後でも遺残短絡がある場合
人工弁，人工血管，ペースメーカなどデバイスの人工物使用
人工材料（パッチ，人工血管，人工弁など）を使用した外科的
あるいは経カテーテル的修復術後 6ヵ月以内
感染性心内膜炎の既往

中等度リスク群

高リスク群を除くほとんどの先天性心疾患
弁機能不全（大動脈弁二尖弁，逆流を伴う僧帽弁逸脱）
肥大型心筋症

低リスク群

単独の二次孔型 ASD
ASD，VSDもしくは PDAの術後（術後 6ヵ月を経過し続発症
を認めない例）
冠動脈バイパス術後
逆流を合併しない僧帽弁逸脱
無害性心雑音
弁機能不全を伴わない川崎病既往例
弁機能不全を伴わないリウマチ熱既往例

（Baltimore RS, et al. 2015 23），Habib G, et al. 2015 24）より作表）

表 7 チアノーゼ性先天性心疾患の系統的合併症
1 血液学的異常
 　　過粘稠度症候群

2 脳血管障害
 　　脳梗塞

3 出血性合併症
 　　喀血，鼻出血，歯肉出血など

4 血栓性合併症
 　　肺動脈血栓塞栓症など

5 腎機能異常
 　　高尿酸血症
 　　蛋白尿，ネフローゼ，慢性腎不全

6 冠動脈循環
 　　冠動脈拡張，微小循環のリモデリング

7 感染症
 　　感染性心内膜炎
 　　脳膿瘍

8 痛風性関節炎

9 四肢，長管骨の異常
 　　ばち指，肥厚性骨関節症

10 ビリルビン代謝異常
 　　胆石，胆嚢炎

（Sakazaki H, et al. 2007 27）より作表）
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b．脳血管障害
（1）管理・治療指針 29）

脳血管障害を認める場合，コンピュータ断層撮影（CT）/
磁気共鳴像（MRI），頚動脈エコー，深部静脈血栓などの
奇異性塞栓の検索を行う．脱水や鉄欠乏の有無をチェック
する．抗凝固療法は，心房細動や原因不明の再発性脳梗塞
に対して適応となるが，出血のリスクも高いことから，至
適国際標準比（INR）値は定まっていない．
c．出血性合併症（喀血）
（1）管理・治療指針 7, 29）

中等度の喀血を認める場合は，入院のうえ安静を保つ．
単純 X線で浸潤影を認める場合は，CT検査で出血巣を評
価する．気管支鏡は状態を悪化させる危険性があるため，
ルーチンには行わない．アスピリン，非ステロイド系抗炎
症薬（NSAID），抗凝固療法は中止し，脱水や貧血は補正
する．このような処置を行っても出血が持続するか，もし
くは重度であれば，血小板輸血，凝固因子補充を行い，三
次専門施設での責任体肺側副血管に対する塞栓術を検討
する．
d．血栓性合併症

Eisenmenger症候群では，壁在血栓が一部石灰化して拡
張または動脈瘤化した肺動脈の近位端に認められることが
ある 30）．その危険因子としては，低酸素血症，女性，高齢，
両心室機能障害，心機能分類低下，肺動脈拡張，肺血流
速度の低下が報告されている 31）．
e．腎機能異常
チアノーゼ性先天性心疾患患者では，尿酸排泄障害や蛋
白尿などの生理学的異常と糸球体などの構造的異常を認め
る 28）．また，低い糸球体濾過値（GFR＜60 mL /分 /1.73 m2）
は生命予後不良因子である 32）．
（1）高尿酸血症
チアノーゼ性先天性心疾患成人例の高尿酸血症の原因
は，尿酸の過剰産生ではなく，尿酸再吸収の増加である 28）．
（2）管理・治療指針 7, 29）

無症状の高尿酸血症に対しては，痛風性関節炎や腎機能
障害のリスクを減らすための治療適応はない．
f．冠動脈循環
チアノーゼ性先天性心疾患患者では，冠動脈は蛇行し，
拡大していることが多い．拡張した冠動脈ではもともと
冠血流が増加しているが，血管内皮増殖因子（vascular 
endothelial growth factor; VEGF）による血管新生や一酸
化窒素（NO）の血管拡張作用による微小循環のリモデリ
ングの結果，冠血流予備能は正常を維持している 33）．
g．感染症
チアノーゼ性先天性心疾患患者は，肺循環や体循環に適

応する心血管予備能が低いため，いかなる感染症もリスク
がある．
h．痛風性関節炎
痛風の症状や部位（踵，膝，肘など）は典型的ではない．

（1）管理・治療指針 7,  29）

コルヒチン，プロベネシド，NSAIDが使用されるが，腎
機能や出血傾向に注意する必要がある．腎機能障害や胃潰
瘍などの消化管障害がありNSAIDが使用できない場合，
あるいは効果が乏しい場合にはステロイド剤を用いる．症
状改善後は，アロプリノールまたはプロベネシドで予防す
る．
i．四肢，長管骨の異常（ばち指，肥厚性骨関節症）
（1）肥厚性骨関節症
肥厚性骨関節症は，長管骨の骨形成と骨膜炎を伴う局所
的な細胞増殖が原因で，非常に有痛性で，治療困難である．
（2）管理・治療指針 7,  29）

経口ステロイド剤やサリチル酸が通常使用されるが，そ
の他にパミドロン酸 34），オクトレオチド 35），ゾレドロン酸 36）

の有効例が報告されている．
j．ビリルビン代謝異常（胆石症，胆嚢炎）
赤血球増加において，ヘム分解により生じる過剰なビリ
ルビン産生のため，胆汁内に非水溶性の非抱合型ビリルビ
ンが増加し，ビリルビン石灰胆石を形成する．このため，
胆嚢炎や総胆管結石をきたす．
k．合併症リスク軽減対策 29）

バランスのとれた生理学的状態を崩さないようにするこ
とが，チアノーゼ性先天性心疾患患者に対する管理の柱で
ある．したがって，リスク軽減対策が管理の基軸となる（表
8）7）．
（1）妊娠の回避
妊娠前の経皮的動脈血酸素飽和度（SpO2）＞ 85%また
はヘモグロビン＜ 20 g/dLが，生産児を得る強力な予測因
子である 37）．Eisenmenger症候群の妊娠は禁忌である．
（2）鉄欠乏または貧血の回避
鉄欠乏は，通常不適切な瀉血により引き起こされ，脳血
管障害の危険因子となる 38）．このため，あらかじめ決定し
たヘモグロビン値やヘマトクリット値を維持することを目
的とした予防的な瀉血は行ってはならない．
（3）脱水の回避
暑い天候下，飛行機旅行中，また下痢などの症状がある
ときは，十分な水分摂取が必要である．

（4）感染予防
年に 1回のインフルエンザワクチン接種，5年ごとの 23
価肺炎球菌ワクチンの接種が必要である．
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（5）薬剤使用時の注意
腎機能に影響する薬剤（NSAIDなど）は，脱水が重な
ると，もともと低下している腎機能をさらに悪化させる．
（6）喫煙，アルコール多飲，麻薬の回避
（7）奇異性塞栓の回避
空気塞栓を防ぐため，静脈ラインにはエアーフィルター
が必要である．経静脈的ペースメーカおよび植込み型除細
動器（ICD）システムは，塞栓のリスクを 2倍以上に高め
るため 39），避ける必要がある．
（8）不適切な抗凝固療法の回避
抗凝固療法の適応は，心房細動などの心房不整脈または
再発性の血栓塞栓症に限られるが，抗凝固療法のモニタリ
ングは難しいため，先天性心疾患専門施設で行うことが望
ましい．
（9）飛行機旅行
旅客機による旅行は問題ないが 40, 41），長時間の場合は，
酸素吸入が必要となる可能性がある．また，アルコールや
カフェイン以外の飲み物をこまめにとり，脱水を予防する．
深部静脈血栓予防のため，着席での下肢の運動，ときどき
の離席と機内歩行，弾性ストッキングの着用などの工夫が
必要である．

2.5

心血管修復術後の遺残症，続発症，合併症
先天性心疾患の長期生存に従い，疾患ごとの術後の問題
点が明らかになってきた．小児期に適切な手術が行われて

も，各疾患あるいは術式に特徴的な形態 /機能異常が年齢
に伴い進行して，内科治療や手術を必要とすることがある，
これらの異常は遺残症，続発症，合併症に分類できる．遺
残症は，術前より認める心血管系などの異常が術後にも持
続するもので，続発症は修復術に伴って偶発的あるいは必
然的に発生する異常である（表 9）．Fallot四徴（tetralogy 
of Fallot; TOF）修復手術後の右室流出路狭窄は遺残症で
あり，肺動脈弁逆流は続発症である．合併症は修復手術に
伴い予期せずに生じた場合と，加齢に伴い背景疾患の病態
が悪化して生じる晩期合併症がある（表 10）．複雑心疾患
には，その疾患に特徴的な遺残症，続発症が存在する．遺
残症，続発症，合併症が進行すると生活の質（QOL）を低
下させ，不整脈，心不全を生じ，内科治療，再手術を含
む侵襲的治療が必要となる場合もある．続発症，遺残症，
合併症の進行には個人差もあるため，長期の継続的な経
過観察が必要である 42, 43）．

表 8 チアノーゼ性先天性心疾患患者における合併症リスク軽減対策
予防策は合併症を避けるための管理の柱である
以下の環境や活動は避けるべきである

・妊娠
・鉄欠乏または貧血（あらかじめ決定したヘモグロビン値を維持するためだけの予防的な瀉血は避ける）
・脱水
・感染（インフルエンザワクチン 1年ごと，肺炎球菌ワクチン 5年ごと）
・喫煙，アルコール多飲，麻薬
・経静脈的ペースメーカ / ICDリード
・激しい運動
・急激な高温環境（サウナや高温の風呂）

他のリスク軽減策

・空気塞栓を予防するため，静脈ラインのエアーフィルター使用
・何らかの薬剤投与や外科またはカテーテル治療を行う際の成人先天性心疾患専門医への相談
・上気道感染に対する迅速な治療
・腎機能障害をきたす薬剤の慎重な投与または回避
・避妊

（Baumgartner H, et al. 2010 7）より改変）
Translated and reproduced with permission of Oxford University Press on behalf of the European Society of Cardiology. OUP 
and the ESC are not responsible or in any way liable for the accuracy of the translation. The Japanese Circulation Society is 
solely responsible for the translation in this publication.
Please visit: www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines/Grown-Up-Congenital-Heart-Disease-Management-of
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3．

診断と病態評価

3.1

病歴，診察，身体所見
成人先天性心疾患の病歴で聴取することが望ましいおも
な内容を表11に，身体所見のとり方を表12にまとめた．ま
た，成人先天性心疾患で聴取される心音を表 13に示した．

3.2

心エコー検査
3.2.1

経胸壁エコー法
成人先天性心疾患の診断・治療方針の決定において，経
胸壁エコー法（TTE）は最初に行われる検査であり 7, 44–47），
さらに，病態やそれに伴う心機能の経時的変化，治療後の
管理などにもっとも有用な検査である．
成人先天性心疾患における心エコー検査の一般的な評価
項目をあげる（表 14）．

a． 区分診断法
心房，心室，大血管の位置関係を正しく診断することが
重要である．右房と左房，右室と左室，肺動脈と大動脈を
それぞれ判断し，そのうえで心房 -心室関係，心室 -大血
管関係を決定していく 48）．
b． 欠損孔の評価と短絡量の計測
欠損孔の位置，大きさ，周囲組織との関係などを評価す
る．まず断層像で評価するが，欠損孔が小さい場合はカ
ラードプラで初めて検出される場合がある．さらにドプラ
法にて，左室と右室の心拍出量を計測し，肺体血流比
（Qp/Qs）を算出することも可能である．
c． 肺高血圧の評価
三尖弁逆流ジェットの最高流速から簡易ベルヌーイの式
を用いて，右室 -右房圧較差を算出し，それに下大静脈径
と呼吸性変動から推定した右房圧を加えることによって推
定する．
肺動脈収縮期圧＝右室収縮期圧＝ 4×（三尖弁逆流
ジェット最高流速）2＋推定右房圧
ここで注意を要するのは，肺動脈収縮期圧＝右室収縮期
圧が成立するのは，右室流出路や肺動脈にかけて狭窄がな
いことが前提であるということである．
d． 弁または流出路狭窄・弁逆流の評価
先天性心疾患では，弁狭窄のみならず，心室内，流出路，
大血管内，心外導管内などにも狭窄がみられる．狭窄部の
流速を計測することにより，狭窄の程度を評価する．
弁逆流は通常の評価と違いはないが，心房中隔欠損

（ASD）にみられる僧帽弁逆流，心室中隔欠損（ventricular 
septal defect; VSD）にみられる大動脈弁逆流，Fallot四徴
（TOF）術後にみられる肺動脈弁逆流など，それぞれの成
人先天性心疾患に特徴的な弁逆流がある．
e． 心機能評価
短絡やそれに伴う肺高血圧（pulmonary hypertension; 

PH），弁逆流，弁狭窄や流出路狭窄などにより，それぞれ

表 10 成人先天性心疾患における晩期合併症
心機能障害（収縮障害，拡張障害）
不整脈
心不全
突然死
感染性心内膜炎
血栓塞栓（奇異性塞栓，心房内血栓，深部静脈血栓）
房室弁，半月弁の狭窄・逆流の悪化
PH，Eisenmenger症候群
大動脈拡張
肝炎，肝硬変
胆嚢炎，胆石
腎機能低下
PLE

表 9 成人先天性心疾患における心血管修復術後の遺残症，
続発症，および合併症

遺残症 電気生理学的異常（電気軸，脚ブロック）
半月弁，房室弁異常（逆流，狭窄）
心室形態・機能異常（体心室右室）
血管系：形態異常（奇静脈），欠損（下大静脈欠損），
　高血圧，PH
非心臓血管系：発達異常（精神発達遅滞），発育異常，
　外表異常
中枢神経系異常：神経学的欠損，てんかん

続発症 電気生理学的異常
　伝導障害
　心房切開：心房内修復術，心室内修復術（上室，
　　心室不整脈の回旋路）
　心室切開：心室内修復術（右脚ブロック）
半月弁，生体弁異常（弁切開後の弁逆流）
心室流入路・流出路異常（右室流出路心室瘤）
人工材料：パッチ，弁，導管
心筋，心内膜（術後一過性心機能低下）
血管系（古典的 Blalock-Taussig短絡術後の上肢血流
　低下）
神経系（横隔膜神経麻痺）
呼吸器系：拘束性障害

合併症 電気生理学的異常：伝導障害
血管系：冠動脈閉塞，動脈解離
神経系：脳内血栓，発達障害
骨格筋系：胸郭変形
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の心腔サイズの拡大や心筋の肥大がみられる．成人先天性
心疾患における特徴としては，右室の評価があげられる．
右室機能の指標およびその異常値を表 15 49）に示す．
3.2.2

経食道心エコー法
経食道心エコー法（TEE）は，明瞭な画像が得られやす
い．一方で，患者の苦痛を伴う準侵襲的な検査であるため，
その適応をよく考慮する必要がある 50）（表 16）51, 52）．近年，
ASDに対するカテーテル治療の普及に伴い，その適応決
定・治療ガイドに TEEは必須の検査となっている 53）．

3.3

運動負荷試験
呼気ガス分析を併用した運動負荷試験から得られる心肺
指標は，成人先天性心疾患患者の予後を含めた心不全の
病態を評価する有用な手段である．最近の研究から，多様
な成人先天性心疾患患者全体に加えて，個々の主要な疾患
群でも，この運動負荷試験はその指標の客観性により術
前・術後評価に欠かせない手段といえる．心血管疾患患者
の管理，治療戦略上，とくに右心不全のある成人先天性心
疾患患者では，他の心血行動態，肝腎機能や他の臓器の
機能などと合わせて総合的に判断することが原則である．
この総合的な診療判断に心肺運動負荷試験の指標を取り入
れることで，不整脈などの電気生理学的異常も含め，きわ
めて有用な情報が得られる．しかし，これらの心肺運動負
荷試験から得られる心肺指標を適切に解釈するためには，

成人先天性心疾患の多様な病態や心不全，そして運動生理
学に関する幅広い知識が必要とされる．

表 12 成人先天性心疾患の身体所見のとり方
1.  外見，視診（顔貌，胸郭，腹部，四肢など全身の外見の異常，
歩行動作，発声方法）
遺伝子異常 , 染色体異常
チアノーゼ，ばち指
前胸部膨隆 , 側弯，術創部 (正中，側胸部 ) 

2.  動脈拍動（減弱，消失，増強，整か不整か）
血圧の上下肢差 , 左右差
頚動脈スリル，頚動脈雑音
脈圧（広いか，狭いか）

3.  頚静脈波
a波，v波と増強，減弱，消失，高さ，持続時間

4.  打診，触診
心室拍動（右室，左室心尖部）触知と偏位，心臓の位置（右
胸心），大動脈 /肺動脈拍動
肝腫大，胸水貯留，腹水貯留，浮腫，下肢静脈瘤

5.  聴診 
心音（I, II, III, IV音），過剰心音，心雑音（収縮期，拡張期，
連続性，前胸部，背部）
スリル
頚動脈雑音
呼吸音

表 14 成人先天性心疾患における心エコー検査の系統的ア
プローチ

1． 区分診断法
1-1 心房位の決定：下大静脈が接続する心房が右房
1-2 心室位の決定：心尖部より房室弁が三尖弁で，三尖弁が

付着している心室が右室
1-3 大血管位の決定：弓部を形成するのが大動脈，左右に分

岐するのが肺動脈
1-4 心房―心室関係の決定（一致・不一致）
1-5 心室―大血管関係の決定（一致・不一致）

2．心房レベルまたは心室，大血管レベルの短絡の有無，Qp/Qs
の評価

3． 肺動脈圧
4． 弁の形態と機能（弁閉鎖，狭窄，閉鎖不全）
5． 心房・心室の大きさと機能
6． その他
（肺静脈の流入部位，大動脈弓部と下行大動脈の血流・血管径，
冠動脈の走行・形態など）

表 13 成人先天性心疾患で聴取される過剰心音

収縮期 早期：駆出音
中期：僧帽弁クリック音

拡張期
早期：オープニングスナップ
中期：III音
後期：IV音

表 11　成人先天性心疾患の診断，病態評価において病歴で
聴取することが望ましいおもな内容

 1. 家族歴 : 家族，家系内の先天性心疾患患者の有無（兄弟の子
どもの心臓病も含む） 

 2. 母親の妊娠中の感染歴，薬物服用歴
 3. 生下時の状況 : 生下時体重，出生時週数，症状の有無，先天

性心疾患の診断時期
 4. 心血管手術歴，治療歴（手術治療，経過観察を行った病院）
 5. 運動の程度：歩行，階段昇降の容易さ，就学期の体育への参

加の有無
 6. 症状：不整脈，心不全，血栓塞栓などに関連した症状として，

動悸，息切れ，浮腫，チアノーゼ，失神，めまい，胸痛など
の有無．

 7. 全身合併症の有無：肝炎，胆石（胆嚢炎），心内膜炎，婦人
科的合併症，甲状腺機能，心臓以外の合併症の手術歴，治療
歴．チアノーゼ性先天性心疾患では多臓器異常（喀血，過粘
稠度症候群，出血傾向，婦人科的合併症［生理］，胆石，糖
尿病，尿酸結石，痛風，頭痛など）

 8. 既婚歴，出産歴
 9. 職歴，社会保障制度の利用，生命保険加入の有無
 10. 感染性心内膜炎に関する知識：予防，歯のケア
 11. 受診時までの手術記録や診療歴の取り寄せ
 12. 患者本人の病気に対する理解度の確認
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3.4

MRI，CT，RI
成人先天性心疾患では，術後遠隔期合併症に対するカ
テーテル治療や再手術の機会が増し，長期間にわたり心血
管形態や機能を繰り返し評価するのに適した心血管コン
ピュータ断層撮影（CT）や磁気共鳴像（MRI）の必要性
が高まっている 54, 55）．CT，MRIは，とくに末梢肺動脈，
複雑な体静脈または肺静脈奇形，大静脈肺動脈吻合部位，
単心室や右心室の機能評価などにおいて優れた診断能を有
し，体格や胸郭変形にかかわらず視野の制約なく，再現性
の高い診断ができる 56–61）．
3.4.1

MRI

MRIは複雑な構造物の三次元的描出が CTと同程度に
可能であり，放射線被曝がなく，心エコーの次に考慮され
る 62, 63）．CTにくらべて時間分解能，コントラスト分解能に
優れ，心室機能評価，弁逆流の定量，心筋組織性状診断，
心筋灌流評価に適する 64–68）．一方，医療機器を挿入された
患者では禁忌であり，禁忌以外の金属デバイスでは検査の
実施そのものは可能だが，金属によるアーチファクトのた
め画質が劣化し，目的とする臓器の形態評価がしばしば不
可能になる 69, 70）．MRIにより左右心室容積，心筋重量，
心機能や壁運動の精度の高い評価が可能である 65）．
3.4.2

CT

CTは冠動脈の詳細な形態評価，とくに冠動脈を周囲構

造物との関係をみながら評価する際に有用である 71–74）．こ
のほかにも，ステント留置後の局所の評価 75–80），ASDの
デバイス治療前後 81, 82），非心血管系の周囲構造物との関
係 83–88），右室流出路心外導管の治療前後 89–91），人工弁の
合併症の評価 92–100），大血管転位心房スイッチ術後の大静
脈，肺静脈バッフル狭窄 101–105），Fontan術後の血栓の検
出 106–109），膜型人工肺や補助人工心臓（VAD）装着後の合
併症の評価 110, 111）など多くの臨床的条件に対して広い適応
を有する．
3.4.3

RI

RI（核医学）検査は，CTなどの形態情報と相補的に用
いられる．先天性冠動脈奇形で，冠動脈形態だけでは心筋
虚血の有無について判定が難しい場合にとくに有用であ
る 112）．虚血評価のためには，通常，運動負荷または薬物
負荷を必要とするが，評価目的に応じて負荷法は使い分け
られる．このほかの RI検査の適応としては，肺血流シン
チグラフィによる肺血流左右比評価，Fontan術後の蛋白漏
出性腸症の診断，感染性心内膜炎に対するフルオロデオキ
シグルコース陽電子放出型断層撮影（18F-fluorodeoxyglu-
cose positron emission tomography［FDG PET］）/CTなど
がある．

3.5

心臓カテーテル検査，電気生理学的検査
3.5.1

心臓カテーテル検査
非侵襲的検査が発達し，心臓カテーテル検査の適応と意
義は変化してきた．その目的は，非侵襲的検査では得られ
にくい形態診断（複雑先天性心疾患），冠動脈造影（とく

表 15　心エコーによる右室機能指標
異常値

右心腔計測
　右室基部径（cm）
　右室壁厚（cm）
　右室流出路短軸遠位内径（cm）
　右室流出路長軸近位内径（cm）
　右房径（長径）（cm） 
　右房径（短径）（cm） 
　右房拡張末期面積（cm2）

＞ 4.2
＞ 0.5
＞ 2.7
＞ 3.3
＞ 5.3
＞ 4.4
＞ 18

右室収縮能
　TAPSE（cm）
　三尖弁輪速度（収縮期）（cm/ 秒）
　Tei index（パルスドプラ法）
　Tei index（組織ドプラ法）
　fractional area change（%）

＜ 1.6
＜ 10
＞ 0.4
＞ 0.55
＜ 35

右室拡張能
　E/A
　E/e'
　E波減速時間（ミリ秒）

＜ 0.8または＞ 2.1
＞ 6
＜ 120

米国心エコー図学会の推奨．（Rudski LG, et al. 2010 49）より）

表 16　先天性心疾患におけ TEEの適応

1． TTEの情報が不十分または付加的な情報が必要な場合
1）T TEの描出不良例における全般的な評価
2）心房中隔の観察（より詳細な形態評価，心房レベルの短
絡が疑われるにもかかわらず TTEで欠損孔が明らかでは
ない症例など）

3）肺静脈，大静脈の観察
4）心室・大血管での短絡の有無
5）弁の形態，機能
6）感染性心内膜炎の疣腫
7）Fontan，Senning，Mustard術などにおける心内・心外
導管の評価

2． 外科的手術の術中・術後評価
1）残存短絡
2）残存狭窄，逆流
3）人工弁機能

3．カテーテル治療のガイド

（Ayres NA, et al. 2005 51），Hahn RT, et al. 2013 52）より作表）
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に川崎病冠動脈病変），および血行動態評価（とくに肺血
管抵抗，圧較差，短絡率などの重症度評価）である．また，
心臓カテーテル検査ではカテーテルインターベンションの
割合が増加し，治療的側面が強まっている 113–116）（表 17）．
カテーテル検査による診断情報の質および有用性は，検
査前計画と準備，術者の知識と経験に依存する 117）．カテー
テル検査前に必要な情報としては，過去の手術記録，カ
テーテル検査記録，心外異常の情報などがある．成人先天
性心疾患の病態は，心疾患自体の複雑さ以外に，複数回の
姑息術，心内修復術，加齢のために複雑になっていること
が多い．心エコー検査による診断が小児にくらべ困難な場
合があり，MRIや CTなどの画像検査の併用がすすめられ
る（表 18）．
3.5.2

電気生理学的検査
不整脈領域においても，ホルター心電図，イベントホル
ター心電図など非侵襲的検査や，植込み型ループ式心電計
など診断精度の向上と，非薬物治療の進歩により，診断や
薬効評価を目的とした検査は少なくなった．カテーテルア
ブレーションによる頻脈の治療前の検査として施行される
ことが多くなり，電気生理学的検査単独の適応としては，
一般的な場合と同様で，非侵襲的検査のみではペースメー
カや植込み型除細動器（ICD）植込みの適応を判断するこ
とができない場合に施行される．まれに，心内修復術にあ
たり，3Dマッピングを併用して刺激伝導系の走行を確認
する場合がある．具体的には，失神やめまい，眼前暗黒感
の既往や蘇生後の患者で，洞機能不全や房室ブロック，
心室頻拍や心室細動などの不整脈が疑われるが，原因と
なる不整脈との関連が明らかでないものである 118–120）．
TOF，心房位血流転換後の完全大血管転位，単心室血行
動態などの突然死リスクが高い疾患では，ICD治療による
予防が期待されるが，一次予防効果についてはまだ限られ
た報告しかなく，今後の課題となっている 120）．
3.5.3

検査において注意すべき合併症や，特殊な状況での 
留意点とその対策

合併症に関しては，小児先天性心疾患患者と異なる以下
の合併病変に注意が必要である．すなわち，冠動脈病変，
糖尿病，末梢血管・脳血管病変，赤血球増加，腎機能低
下，妊娠，慢性肺疾患，高血圧，肥満，薬物使用などであ
る（表 19）．

4．

内科治療

4.1

心不全治療（薬物，心臓再同期療法）
成人先天性心疾患患者の心不全管理においては，心室
機能や末梢循環機能ばかりでなく，肺循環の管理，不整脈
管理にも注意が必要となる（表 20）．

表 18 成人先天性心疾患の心臓カテーテル検査前に行うべ
き準備

① 先天性心疾患のカテーテル検査に精通した術者とプランを立
てる

② 非侵襲的検査，身体所見による情報収集
 ・解剖，生理に関して
 ・合併奇形に関して
 ・既往手術記録や以前のカテーテル検査データ
 ・今後に予想される外科 /カテーテル治療に関連する情報
 ・麻酔法（全身 /局所，酸素投与可能かどうか）
③ サンプル採取部位，造影部位 /造影剤許容量
④ 術前ハイドレーションの必要性の確認

表 19 成人先天性心疾患患者の心臓カテーテル検査におけ
る合併症と注意点

1） 心筋虚血
2） 糖尿病
3） チアノーゼ患者：血栓・塞栓症
4） チアノーゼ患者：造影剤腎症
5） 妊娠
6） その他留意すべき点
 Fontan術後患者における術前の十分な補液
 Down症候群など染色体異常を認める患者
 予防的抗菌薬投与：長時間の検査，感染性心内膜炎の高リ

スク群

表 17 成人先天性心疾患における心臓カテーテル検査の
 有用点
①　血行動態評価：血管抵抗，短絡量，心拍出量
②　心血管内圧測定：引き抜き圧較差，同時圧
③　時間的連続性がある複雑な形態診断
④　閉塞試験
⑤　薬物負荷試験
⑥　冠動脈形態・冠血流予備能評価
⑦　カテーテル治療，電気生理学検査を同時に施行できる
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4.2

不整脈治療（薬物，アブレーション， 
ペースメーカ，ICD，心臓再同期療法）

4.2.1

心房頻拍（心房内リエントリー性頻拍，心房細動を
含む）

a． 停止を目的とした急性期治療
i． 同期下カルディオバージョン
循環動態の破綻した患者では緊急で行う必要がある． 

48時間以上持続している場合や，より重症な先天性心疾
患を有する患者では，同期下カルディオバージョンの前に
血栓がないか評価する必要がある．
ii． オーバードライブペーシング
心房の抗頻拍ペーシング機能のあるデバイスが植え込ま
れている患者では，オーバードライブペーシングが有効で
ある．その際，心室レートに注意を払う．
iii．薬物療法
房室回帰性頻拍や房室結節リエントリー性頻拍では，ア
デノシン，アデノシン三リン酸の急速静注，非ジヒドロピ
リジン系カルシウム拮抗薬の点滴静注が有効である．成人
先天性心疾患を有する患者において，頻拍停止に用いられ
る薬物療法（Ia群，Ic群，III群薬）に関する有効性，安
全性の報告はほとんどない．
b． 遠隔期薬物治療
成人先天性心疾患患者に抗不整脈薬を使用する際には，
共存する問題（洞機能不全，房室伝導障害，心不全，併用
されるその他の薬物治療，妊娠の可能性など）を十分に考
慮する必要がある．
i． レートコントロール
解剖学的右心室が体循環心室や単心室の患者では，心
房頻拍時の心室レート上昇は突然死の原因となりうるた
め 121, 122），β遮断薬，非ジヒドロピリジン系カルシウム拮

抗薬（ベラパミル，ジルチアゼム）を用いた心室レートコ
ントロールを考慮する．
ii． リズムコントロール
（1）I群薬
成人先天性心疾患患者でも，血行動態異常の残存，切開
線による瘢痕，心内バッフル，人工血管とそれに伴う広範
囲な線維化があり，冠動脈疾患や心不全のある患者に I群
薬が推奨されていないのと同様に，冠動脈疾患や心室機能
不全を有する成人先天性心疾患患者では Ia群，Ic群薬の
使用は避けたほうが賢明である．
（2）III群薬
心房内リエントリー性頻拍（intra-atrial reentrant 

tachycardia; IART）や心房細動を合併する成人先天性心疾
患患者で，心肥大や心不全，冠動脈疾患を有する場合は，
アミオダロンが洞調律維持のための第一選択となると考え
られる．若年者に使用する場合は，心外毒性を考慮すると
長期投与には制限があり，アミダロンの投与を考える場合
には同時に非薬物療法についても検討していく必要があ
る．北米，欧州の複数の学会が合同で発表した成人先天性
心疾患の不整脈に関する consensus statement 123）では，ソ
タロールの適応をクラス IIbとしている．
iii．抗凝固療法
複雑心奇形ではない成人先天性心疾患患者で IARTや
心房細動が 48時間以上持続する，または持続時間不明な
場合にはカルディオバージョン（もしくは経食道心エコー
法）前 3週間，カルディオバージョン後 4週間は抗凝固療
法を行うことが推奨され，複雑心奇形患者では，持続する，
または繰り返す IARTや心房細動を合併する場合には長期
の抗凝固療法が必要と考えられる．
新規経口抗凝固薬（novel oral anticoagulants; NOAC）
の有用性について，成人先天性心疾患患者においては十分
な情報がない．

表 20 成人先天性心疾患の心不全治療
1.  体心室のポンプ機能不全 強心薬，利尿薬，β遮断薬
2. 房室弁逆流 ACE阻害薬，ARB
3.  末梢循環不全 ACE阻害薬，ARB
4.  心筋虚血 亜硝酸薬，β遮断薬
5.  不整脈 抗不整脈薬，カテーテルアブレーション，ペースメーカ
6.  同期不全 CRT，ペースメーカ
7. 高血圧 利尿薬，β遮断薬，　カルシウム拮抗薬
8.  術後遺残症 /続発症 外科手術，カテーテル治療

※ β遮断薬，ACE阻害薬，ARBの有効性はまだ確定されていない．
※ 同期不全に対する CRTについては有効性の報告が増えているが，至適ペーシング部位の選定
やリード選択など実施上の課題がある．
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4.2.2

心室頻拍
a． 停止を目的とした急性期治療

adult cardiac life support（ACLS）に準じて行う．ただ
し，先天性心疾患に特有の問題（右胸心，正中心）を考慮
する．薬物治療では，アミオダロン，プロカインアミド，リ
ドカインなどの静脈内投与が用いられる．
b． 遠隔期治療
成人先天性心疾患患者の突然死の二次予防も，植込み型
除細動器による治療である．薬物療法は，その作動を予防
するために用いられる．
4.2.3

高周波カテーテルアブレーション
a． 先天性心疾患患者に対する注意点
カテーテルアブレーション前にコンピュータ断層撮影

（CT），心エコー，外科手術記録などから心内構造を明らか
にすること，静脈ルートの閉塞や先天性心疾患に認められ
る静脈奇形の有無を確認すること，血行動態の評価を行う
ことが必要である．不整脈専門医のみならず，先天性心疾
患に詳しい循環器医，麻酔科医，心臓外科医の協力，看護
体制，集中治療室の確保の準備も必要となる．
b． 房室回帰性頻拍，房室結節リエントリー性頻拍
房室回帰性頻拍（Ebstein病 124），修正大血管転位に多い）
には，特殊な例として内臓錯位症候群に合併する twin AV 
nodeによるリエントリー性頻拍 125–127）がある．先天性心
疾患に合併する房室結節リエントリー性頻拍の報告は少な
く 128–132），ほとんどわかっていない．先天性心疾患患者に
合併する房室回帰性頻拍，房室結節リエントリー性頻拍に
対する高周波カテーテルアブレーションは有効であるが，
急性効果は正常心の患者に比較して低く 126, 133, 134），再発も
多い 135–137）．
c． 心房頻拍
成人先天性心疾患術後患者にもっとも多い心房頻拍の機
序はマクロリエントリーであり，心房内リエントリー性頻拍
（IART）とよばれる．解剖学的構造，瘢痕組織，切開線，
カニュレーション部，外科的に使用した人工物などが障壁
になり，リエントリー回路が形成される 138–141）．カテーテル
アブレーションはこれらの不整脈に対する安全性，有効性
が認められているが 133, 142–144），再発率も高い．再発した場
合，異なる機序の心房頻拍であることも考えなければなら
ない．
d． 心房細動
成人先天性心疾患患者の心房細動に対するカテーテルア
ブレーションは，薬物治療でリズムコントロールが不成功
の場合に考慮される．その際に心房細動のカテーテルアブ

レーションに精通した専門医に相談することが必要である．
房室結節に対する高周波カテーテルアブレーションと心室
ペーシングの併用は，心室ペーシングが行われる単心室循
環の患者では正常洞調律の患者より死亡率が高く，心房細
動が持続することは血栓・塞栓症のリスクであり，レート
コントロールが不可能な場合の最終的な方法であると考え
られる．
e． 心室頻拍

Fallot四徵（TOF）術後患者においては，三尖弁輪近傍
の心室筋と円錐中隔を含む右室流出路のマクロリエント
リーであることが明らかになってきた．
そのほかの先天性心疾患では，心室頻拍は十分に検討さ
れていない．突然死のリスクが高い心房内血流転換術後の
大血管転位症患者では，心室頻拍の誘発性と臨床的に認め
られる心室頻拍の頻度に相関関係は認められないと報告さ
れている 122, 145）．成人先天性心疾患患者の心室頻拍と突然
死の関係は不明確であり，カテーテルアブレーション後も
比較的再発が多いため，カテーテルアブレーションは植込
み型除細動器（ICD）に付随する治療と考えられる．
4.2.4

ペースメーカ治療
現在，成人先天性心疾患患者で心臓のデバイス植込み
治療を要する患者が増えており，詳細なペースメーカ植込
みのガイドラインが必要となり，2014年に北米，欧州から成
人先天性心疾患の不整脈に関する consensus statement 123）

が出された．
a． 洞不全症候群
洞機能不全は，内臓心房錯位症候群（多脾症候群，左
側相同）では先天性に洞房結節が形成されないことにより
生じる．ほかに洞結節動脈，神経障害，自律神経機能障害，
長期の心負荷などによる術後の問題として生じるものがあ
る 146–150）．心房内血流転換術（Senning手術，Mustard手
術）後，Fontan術後，Glenn術後，Ebstein病術後の遠隔
期に洞機能不全が認められやすい．心房中隔欠損（ASD），
TOF，総肺静脈還流異常（上心臓型）でも洞機能不全が認
められることがある．
長期に洞機能不全の状態が生じると心房頻拍が生じやす

くなる 151）．洞機能不全は心臓突然死の危険因子にはなら
ないが，心房頻拍が生じると心臓突然死の危険が増加す
る 152–157）．したがって，洞機能不全患者にペースメーカ植
込みを検討する場合，徐脈対応か，頻脈にも対応するデバ
イスかを十分に検討する必要がある．
b． 房室伝導障害
先天性心疾患の房室伝導の解剖が解明されつつあり，外
科手術後の高度房室ブロックの頻度は減少しているが，現
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在でも 1～3%の術後の進行性房室ブロックの頻度が報告
されている 158, 159）．心室中隔欠損（VSD）閉鎖，左室流出
路周辺の手術，左側房室弁手術に多い．術後房室ブロッ
クからの回復は 7～10日以内 50%，30日以内 63%と報
告されている 160）．TOF術後の一過性完全房室ブロックで
二枝ブロックが残った患者では， 33%が 遠隔期に完全房室
ブロックを生じることが報告されており 161, 162），先天性心
疾患患者で一過性に完全房室ブロックが生じ，二枝ブロッ
クが残った患者にはペースメーカ植込みの適応があると考
えられている．一方，一過性完全房室ブロックの既往がな
く二枝ブロックが残ったのみの患者には適応はない．
先天的に房室伝導障害をきたしやすい疾患があり，その
代表が房室中隔欠損修正大血管転位，左相同心である．心
房中隔と心室中隔の整列異常のある症例では，二心室，単
心室にかかわらず後下方に房室結節が偏位しており，手術
やアブレーションを行う際には注意を要する．妊娠が房室
ブロックの誘因となることもある 6, 163）．房室ブロックの可
能性がある成人先天性心疾患患者には，定期的な心電図検
査が必要である．
ペースメーカを植え込む医師は，植込み前に先天性心疾
患の特徴，構造，手術記録，心内短絡の残存について詳細
に検討する必要がある．心内短絡残存例は血栓・塞栓症の
危険性が高い 39）．経静脈リードを用いる場合には，小児期
に行われたカテーテルや手術などによる静脈の閉塞，静脈
系の形成異常（無名静脈の欠損，左上大静脈遺残，冠静
脈欠損など）の可能性があり，植込み前に静脈ルートを確
認する必要がある．また電極の部位は，ペーシング，セン
シング閾値のみでなく，心機能を考慮して決定する必要が
ある．
4.2.5

ICD

a． 突然死
成人先天性心疾患に焦点をあてた 2つの報告では，遠隔
期死亡の 25% 156），19% 164）が突然死によるものと報告され
ている．突然死の約 80%は不整脈が原因と報告されてい
る 165–167）．TOF，心房内血流転換術を行った大血管転位，
修正大血管転位，左側狭窄性疾患，チアノーゼを有する
Eisenmenger症候群，Ebstein奇形が突然死の危険性が高
い疾患である 165, 166）．とくに TOFでは，10年間で 2～3%
との報告がある 120, 166, 168–171）．
b． 突然死の原因となる不整脈
i． 房室ブロック
ペーシング治療なしでは，術後完全房室ブロック患者の
年間死亡率は 28～100%と報告されている．また，TOF
術後の遠隔期突然死には，周術期の 3日以上ペーシングが

必要であった一過性房室ブロックが関与していると報告さ
れており 172），遠隔期に生じる房室ブロックは突然死の原
因になると考えられている．
ii． 心房頻拍
心房頻拍も突然死の要因として認められてきた．運動中
などに心室伝導が急に上昇すること，心房頻拍 121）自体あ
るいは心室頻拍への移行 122）により血行動態が破綻するこ
とによると考えられる．心房内血流転換術を行った大血管
転位の患者で，IART，心房細動は突然死のリスクを高め
る要因とされており 152, 173），また ICDが作動した患者で心
室頻拍の引き金になっていることが確認されている 122）．
iii．心室頻拍
先天性心疾患患者では，二次予防目的で植込んだ ICD
の適切作動の頻度は高いことが報告されている．TOFにお
いては，心室頻拍と突然死の関係について他疾患より多く
の検討が行われており，適切作動は一次予防（7.7%），二
次予防（9．8%）ともに高い報告がある 120）．成人先天性
心疾患患者に対する一次予防のための ICDの適応は明ら
かではないが，一次予防を目的とした ICDの適切作動の比
率に影響する因子として，左室拡張障害，幅の広いQRS，
非持続性心室頻拍，右室流出路切開，心室頻拍の誘発性
があげられている．
c． 先天性心疾患患者に対する考慮
静脈閉塞，心内短絡残存例での塞栓症，心内膜炎，鎖骨
によるリード断線，体静脈奇形により，経静脈リードの操
作が困難なことがある．心外膜リードや皮下コイルを用い
る場合には，侵襲が大きい操作が必要であること，リード
断線の比率が高いこと，除細動パッチによる拘束性心外膜
障害なども考慮する．現在は完全皮下 ICDが導入され，
さまざまな問題をもつ成人先天性心疾患患者で期待される
が，ジェネレータが大きく，ペーシングが必要な患者には
使用できないという欠点がある．

4.3

肺高血圧症，Eisenmenger症候群
4.3.1

遺伝子異常
肺動脈性肺高血圧症（pulmonary arterial hypertension; 

PAH）の分子学的異常として，bone morphogenetic protein 
receptor type 2（BMPR2），activin receptor-like kinase-1
（Alk1）, BMPR1b（Alk6），Notch3, CAV1, EIF2AK4, 

Smad8などの遺伝子変異が報告されている．PAHの散発
例で 20～30%，家族例でも 70～80%で認められ，
Eisenmenger症候群では 6%との報告がある．その他の修飾
遺伝子として，内皮型一酸化窒素合成酵素（eNOS），セロ
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トニントランスポーター，アンジオテンシン II，ACEの遺
伝子多型，カリウムチャネル異常（KCNQ3，KCNA5），内
皮由来過分極因子，細胞外マトリックスの異常などが報告
されている 174）．
4.3.2

病態
先天性心疾患（congenital heart disease; CHD）に伴う肺
動脈性肺高血圧症（CHD-PAH）は，経過とともに内皮細
胞機能障害，アポトーシス抵抗性細胞増殖による肺血管の
リモデリング（再構築）をきたす．病理学的にも血管内微
小血栓，血管壁細胞増生と細小動脈壁肥厚・内腔閉塞が
みられる．血管内皮増殖因子（VEGF）の発現亢進，
eNOSやプロスタサイクリン（PGI2）の発現低下と，エン
ドセリン-1の発現増強が認められる 175）．
4.3.3

Eisenmenger症候群への進行
本来，出生前の肺動脈圧は大動脈圧とほぼ同一であるが，
出生後は生理的に生後 3週間で成人レベルまで低下する．
中等度以上の左―右短絡が持続すると乳幼児期に PAHに
発展するが，適切な時期に手術を行えば可逆的である．し
かし，検査時にすでに手術適応のない症例や，欠損孔が存
在するにもかかわらず出生後も左―右短絡血流の増加の時
期がみられないまま PHが進行する症例もある．
そして PHが非可逆的になり，左―右短絡の減少と右―左
短絡の増加によるチアノーゼが出現すると，Eisenmenger
症候群とよばれる血行動態となる．肺血管抵抗は 10 Wood
単位 /m2（800 dynes･秒･cm－5）以上となり，肺体血管抵
抗比も 1に近くなる．Eisenmenger症候群の生命予後は，
多くは 30歳台後半から 50歳台であり，最後の数年間は低
酸素血症，不整脈，両心不全症状が強くなる．
4.3.4

CHD-PAHの内科治療
CHD-PAHについて，2015年の ESC/ERS PHガイドラ
イン 174）と 2013年にNiceで開催された第 5回 PH世界シ
ンポジウムのコンセンサス 176）に基づいた内科的治療を表
21 174）に示す．
（1） 静注用エポプロステノールは Eisenmenger症候群にも

有効で，NYHA心機能分類，酸素飽和度，運動能力
が改善する 177）．

（2） エンドセリン受容体拮抗薬（ERA）のボセンタン
（BREATHE-5試験）とホスホジエステラーゼ（PDE）

5阻害薬のタダラフィルは，二重盲検プラセボ対照ラ
ンダム化比較試験で有意な効果が認められている
（ クラス I ・ レベル B ）178, 179）．

（3） PDE5阻害薬のシルデナフィル，ERAのアンブリセン

タンは，少数例の非比較試験ではあるが，NYHA心
機能分類，酸素飽和度，血行動態の改善が認められて
いる 180, 181）．

4.4

カテーテル治療（インターベンション）
2005年からわが国に導入されたセント・ジュード・メ
ディカル社製の AMPLATZER™ Septal Occluderを用いた
ASDのカテーテル治療は，国内での使用実績も 6,000例
を越え，安定した治療効果と長期予後が確認されつつあ
る 182）．さらに，2016年からは Occlutech社製の Figulla® 
Flex IIが新たなASD用閉鎖栓として認可され，治療選択
の幅を広げる可能性が期待されている 183）．欧米を中心と
して，卵円孔開存や左心耳などの心内構造に対し，脳塞栓
予防を目的としてカテーテル治療を行う構造心疾患（struc-
tural heart disease）という概念も急速に広がっている．
成人先天性心疾患領域でのカテーテル治療に用いられる
デバイスは，小児期の先天性心疾患に適応されるものと基
本的に同一である．しかしながら，成人先天性心疾患では
先天性心疾患そのものに加え，動脈硬化性病変の合併（虚
血性心疾患，高血圧など）や，先天性心疾患そのものの加
齢に伴う変化（不整脈，弁逆流など）を考慮に入れて，治
療方針を決定する必要がある．
カテーテル治療手技に関わる医療体制においても，大き
な変化が進んでいる．これまで小児循環器医によってのみ
実施されてきた先天性心疾患に対するカテーテル治療は，
ASDにみられるような成人期の患者（とくに高齢者）が増
加し，循環器内科医による治療実績が増加している 184）．
4.4.1

ASD

現在国内では，AMPLATZER™ Septal Occluderと
Figulla® Flex IIが使用可能である．いずれの閉鎖栓もニッ
ケル・チタン合金でできた形状記憶合金（Nitinol）のメッ
シュで構成された円形の閉鎖栓であり，金属メッシュ内部
には血栓形成性を高めるポリエステル製の布製パッチが縫
着されている 183, 185）．

ASDのインターベンション治療対象は，二次孔型 ASD
で，（1）欠損孔径が 38 mm以下，（2）肺体血流比（Qp/QS）
が 1.5以上，（3）前縁を除く欠損孔周囲縁が 5 mm以上あ
るもの，または（4）Qp/Qsが 1.5未満であってもASDに
伴う心房不整脈や奇異性塞栓を合併するもの，が原則であ
る．ただし現在では，Qp/Qsのみにこだわらず，二次孔欠
損が確認されて右室の容量負荷（臨床的に過剰な血液流
入の根拠）が認められる場合，あるいは心房由来の不整脈
を併発している場合，そして奇異性塞栓症の二次予防が適
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応と考えられている．
ASDのカテーテル治療は国内外ですでに数十万人を超
える留置実績があり，形態的にカテーテル治療が可能な
ASDに対する第一選択治療として確立されている．米国
の多施設研究で，カテーテル治療は外科手術とくらべ合併
症の発生率が有意に低いことが確認されているが，重篤な
合併症としてデバイスの脱落（約 0.5%），不整脈，脳血管
塞栓などが報告されている 186–190）．また，遠隔期合併症と
して，デバイスによる心臓壁のびらん穿孔（erosion）が
約 0.2%に発生している 191）．びらん穿孔は治療後 3日以
内に発症することが多いが，数ヵ月から数年経て発症した
症例もまれにある．本合併症の発生機序は単一ではなく，
いくつかの要因が関わっていると考えられている．とくに，
広範囲大動脈周囲縁欠損例（心房中隔欠損孔と大動脈壁と
の間の周囲縁が欠損している場合）と欠損孔に対し大きす
ぎるデバイス選択（もともとの欠損孔の 150%以上の径の

デバイス）はリスクが高いと推測されている 191, 192）．さら
に，心房中隔の付着位置偏位（malalignment）によっても
リスクが高まる可能性があることが報告されている 193）．
閉鎖栓の安全性や長期予後に関しては，今後も検討が必
要である．多くの二次孔型 ASDが手術によらず低侵襲に
治療可能となったことで，成人期，とくに高齢者ではカテー
テル閉鎖の有益性が高く，症例数も増加している 194–196）．
ただし高齢者では，心房不整脈，房室弁逆流の合併頻度が
高く，欠損孔の閉鎖に伴う急性左室容量負荷が急性肺水腫
を起こす危険性も危惧される 197）．治療前の適切な不整脈・
心不全管理，さらに症例によっては肺動脈圧楔入圧のモニ
ターを含めた慎重な術後 ICU管理が必要である 198）．さら
に最近では，高度 PH合併症例に対し，肺血管作動薬を併
用した ‘‘treat and repair”という治療戦略も試みられており，
これまで欠損孔閉鎖をためらわれていた高度 PH合併症
例にも治療適応が拡大していく可能性がある 199, 200）．

表 21 CHD-PAHの内科治療指針
1．内科治療

1）慢性期治療（NYHA心機能分類 I～ II度）
a．在宅酸素療法（鼻カニューラにて 1～4 L/分）  （クラス IIa・レベル C）
b．経口抗凝固，抗血小板療法（喀血・出血傾向・血小板減少がない場合） （クラス IIb・レベル C）
 ワルファリン INR 1.5～2.0に維持，アスピリン 1～2 mg/kg/日
c．強心薬　　ジゴキシン　（クラス IIb・レベル C）
d．利尿薬　　フロセミド 1～2 mg/kg，スピロノラクトン 2～3 mg/kg
e．経口肺血管拡張薬　単独または併用療法 

• 単剤（クラス I～ III）
① プロスタサイクリン　

ベラプロスト　20～60 μg/日 分 3（クラス IIb・レベル B）
ベラプロスト徐放錠　60～180 μg/日 分 2
イロプロスト　2.5～5.0 μg/回，吸入 6～9回 /日 （クラス I・レベル B）

②　ERA
ボセンタン（クラス I・レベル B）　250 mg/日 分 2（クラス I・レベル B）
アンブリセンタン（クラス IIa・レベル C）　5 mg/日 分 2（クラス I・レベル A）
マシテンタン　10 mg/日 分 1  （クラス I・レベル B）

③　PDE5阻害薬（クラス IIa・レベル C）
シルデナフィル　60 mg/日 分 3（クラス I・レベル A）
タダラフィル　40 mg/日 分 1～2（クラス I・レベル B）

④　カルシウム拮抗薬はすすめられない　（クラス III・レベル C）
• 併用（クラス I・レベル B～クラス IIb・レベル C）

特発性 PAHと同様，肺血管拡張薬を組み合わせて使用する
　　　f．その他：瀉血　ヘマトクリット≧ 65%のとき（クラス IIa・レベル C），貧血是正（クラス IIb・レベル C） 

2）心不全増悪期の急性期治療（NYHA心機能分類 III～ IV度）
　　　a．高濃度酸素吸入　（クラス I・レベル C）
　　　b．静注カテコラミンと静注 PDE3阻害薬　（ミルリノン，オルプリノン塩酸塩水和物）（クラス I・レベル C）
　　　c．プロスタサイクリン（PGI2）エポプロステノール 0.5～1 ng/kg/分，静注で開始（クラス I・レベル A）
　　　　　トレプロスチニル 0.625～1.25 ng/kg，皮下注または静注で開始（クラス I・レベル A）
　　　d．NO吸入 

2．外科治療

バルーンカテーテルによる心房中隔裂開術（balloon atrial septostomy），Potts’ 短絡術（クラス IIb・レベル C）
肺移植，生体肺葉移植，両側死体肺移植（NYHA心機能分類 III～ IV度） （クラス I・レベル C ）

2015年 ESC/ERS PHガイドラインによる．（Galiè N, et al. 2016 174）より作表）
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4.4.2

動脈管開存
成人期の動脈管開存（patent ductus arteriosus; PDA）に
対しては，これまで Cook社製の detachable coil 201, 202）を用
いたカテーテル治療が行われてきたが，AMPLATZER™ 
Duct Occluderの導入により，より安全で効果的なカテー
テル治療が可能となってきた．成人期の大きな動脈管も経
静脈的に安全に閉鎖できるようになった 203–206）．通常，直
径 2.0 mm以上の動脈管がAMPLATZER™ Duct Occluder
の治療対象であり，これより小さな PDAはコイルを使用
することになる 207）．成人期 PDAの診断には造影 CTの有
用性が高く，動脈管の形態評価，石灰化病変の検出も可能
である．動脈管そのものが長い症例に対しては，
AMPLATZER™ Vascular Plug IIを使用して対処すること
も報告されている 208）．コイル，AMPLATZER™ Duct 
Occluderともに治療後の抗血小板療法は不要であり，MRI
にも対応している．
4.4.3

肺動脈弁狭窄
肺動脈弁狭窄は，バルーン弁拡大術が治療の第一選択と
考えられている．バルーン拡大術後は，急速な右室圧減圧
のため，右室流出路狭窄が出現することがあり，必要に応
じてβ遮断薬を投与する．術後の残存狭窄，肺動脈弁閉鎖
不全，心室不整脈に注意を払い経過観察を行う 209, 210）．
4.4.4

大動脈弁狭窄
成人期の大動脈弁狭窄は弁石灰化が強く，バルーン拡大
術の有効性が低いこと，治療後に大動脈弁閉鎖不全を合併
する可能性が高いこと，脳塞栓などの中枢神経合併症を起
こす危険性があることから，弁に石灰化を伴わない若年成
人の弁性狭窄を除いて，適応は限られていた．しかしなが
ら，経カテーテル大動脈弁置換術（transcarthter aortic valve 
replacement; TAVR）が国内でも導入され，大動脈弁のバ
ルーン拡大術の意義も大きく変化している．
4.4.5

肺動脈狭窄
成人期の肺動脈狭窄の多くは，TOFなどの心疾患に伴う
ものか，術後に残存する狭窄である．このような狭窄に対
し，これまでバルーンによる拡大術，ステント留置術が試
みられている 211）．バルーン拡大術はあくまでも狭窄血管の
伸展あるいは血管内膜や中膜の断裂によって拡大が得られ
るため，拡大術後に再狭窄を起こす可能性が高い．このた
め，最近ではステント留置術を併用することが多い．しか
しながら，手技が煩雑でかならずしも目的とする狭窄部ま
で安全に到達できないこと，留置後に内膜増殖に伴う再狭

窄が認められること，留置時のバルーン破裂などに伴うス
テントの不完全拡張や脱落が起こることなど，合併症もま
れではない．
4.4.6

大動脈縮窄
大動脈縮窄に対するカテーテル治療は，バルーンによる
拡大術やステント留置を併用した縮窄部の拡大術が報告さ
れている 212）．欧米では covered stentを用いた大動脈縮窄
のカテーテル治療が実施されている 213）．大動脈壁解離や
動脈瘤形成を合併することなくカテーテル治療が可能であ
り，本症に対する有効性が期待されるが，国内では未承認
である．ステント留置後にも再狭窄をきたす可能性があり，
慎重な経過観察が必要である 214, 215）．
4.4.7

動静脈瘻（冠動静脈瘻や肺動静脈瘻）
成人の冠動静脈瘻の臨床症状は心不全症状である．心
筋虚血や心内膜炎，心房細動，心破裂をきたすこともあり，
有意な虚血所見がなくても治療を行うほうが望ましいとさ
れている 216）．一方，肺動静脈瘻はチアノーゼ，奇異性脳
梗塞の原因精査の過程で診断されることが多い．動脈瘻の
直径，開口部位を正確に判断した後，塞栓に用いる至適デ
バイス（血管塞栓用コイルや AMPLATZER™ Vascular 
Plug）を決定する．塞栓に用いる閉鎖栓が脱落する危険性
が疑われる場合には，カテーテル治療には適していないと
判断される 216, 217）．
4.4.8

卵円孔開存
若年成人の奇異性脳塞栓の原因として，卵円孔開存を介
する右―左短絡の存在が指摘されている．奇異性脳梗塞の
再発を予防する目的として，卵円孔開存のカテーテル治療
が試みられてきた．このなかで AMPLATZER™ PFO 
deviceを用いた RESPECT試験では，薬物療法と比較して
有意に奇異性脳塞栓の再発を予防する可能性が示唆されて
いる 218）．国内でも今後，新しい脳梗塞再発予防手段とし
て卵円孔開存に対するカテーテル治療が検討される可能性
がある 219）．
4.4.9

今後の展望
国際的には VSDに対するカテーテル治療は欧州，東南
アジア諸国で広く実施されているが，国内での治療実績
はない．また，TOF術後の肺動脈弁閉鎖不全に対する
Melody ® valveを用いた経カテーテル肺動脈弁留置術も，
欧米を中心に多くの国で実施されており，今後国内での導
入がまたれる 220–223）．
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5．

妊娠出産管理

a． 妊娠前検査
妊娠前に心機能検査を行うことは，妊娠を考える先天性
心疾患を有する女性にとってさまざまな点で有利である．
妊娠前のリスク評価としては，世界保健機関（WHO）分
類，Cardiac Disease in Pregnancy（CARPREG）スコア，
ZAHARAスコアの有効性が示されている 224–226）．また，
近年，妊娠前の運動耐容能検査が妊娠中の心血管イベン
トの発生を予測するうえで有用であることが報告されてい
る 227）．このような検査やリスク評価の後，妊娠によるリス
ク評価，遺伝的要素，管理方針，また場合によっては避
妊，不妊治療などについて妊娠前カウンセリングが行わ
れる 228）．事前にこのような情報を共有し，個々の症例に合
わせた管理計画を立てる 229）．
b． 妊娠の循環に与える変化
妊娠・分娩時には循環に影響を与える生理的変化がみら
れ，その変化は妊娠経過に沿って変化する．もっとも影響
を与える循環血漿量の変化は，妊娠初期から始まり，妊娠
28週から 32週に最大となり，非妊娠時の 1.5倍に達する．
分娩時には子宮収縮に伴い，およそ 300～500 mLの血
液が子宮から体循環へと移行する．分娩直後には子宮に
よる下大静脈の圧迫の解除，産後の子宮収縮により心臓
への還流が約 1,000 mL増加する 230–232）．全身の血管抵抗
は妊娠初期より低下し，妊娠中期には最低値をとる．妊娠
後期には上昇するが妊娠前よりは低下したままである．血
管壁はエストロゲン，エラスターゼの影響で脆弱化する．
c． 妊娠中の管理方法
妊婦健診に加えて計画的な心臓検査が行われる．検査の
タイミングとしては，循環に変化が始まる妊娠初期，心負
荷が最大に近づく妊娠 26～28週，さらに，分娩前である
妊娠 36週前後に最大限に増加した循環血液量が持続した
状態での心機能を評価する．高リスク患者や，症状の出現
を認めた場合においては，さらに頻回の検査が必要である．
中等度以上の心疾患の場合，先天性心疾患の管理に精
通した産科医，循環器医，麻酔科医などの多職種専門家
チームによる管理が望まれる．
d． 妊娠中の循環動態の評価
妊娠中の血行動態の評価には心エコー検査がもっとも有
用である．正常心機能の場合であっても妊娠による生理的
変化をふまえて評価する 233）．
心臓が正常形態をしていない複雑心奇形術後症例で心

エコー検査による評価が困難な場合や，Fallot四徴（TOF）
のような右心系の疾患などでは，心臓磁気共鳴像（MRI）
検査が有効である 234）．ただし，妊娠中のMRI検査は米
国食品医薬品局（FDA）や厚生労働省が胎児への危険性
が明らかでないとしている．器官形成期を避け，診療上の
有益性が上回る場合に限定して行う．
心臓カテーテル検査も，放射線被曝の観点から，診療上
施行することが有益と判断した場合にのみ施行する．その
場合でも胎児の放射線被曝は 100 mGy以下とし，また，
器官形成期での検査を避ける．胎児にX線を直接照射し
ないよう厳格に実施する 235）．生化学的検査としては，脳性
ナトリウム利尿ペプチド（BNP）が用いられる 236–238）．
e． 不整脈の評価
心電図検査は定期検査で必ず行う．正常妊娠では電気
軸が左方に変位する．また，期外収縮が出現しやすくな
る 239, 240）．不整脈を合併した先天性心疾患合併妊娠は，合
併しなかったものより予後が悪い 225）．24時間心電図検査
も適宜取り入れて不整脈の評価を正確に行う．
f． 胎児の評価
チアノーゼ性心疾患などで母体の低酸素状態がある場
合，胎児の発育やwell-beingに影響を与える．母体の循環
動態の急激な変化は胎児血圧に影響を与え，well-beingの
悪化の原因となりうる．
先天性心疾患母体からの先天性心疾患の再現性は疾患
によって異なるが，全体としては 5%の児とされる．母体
が大動脈弁狭窄の場合，児の 12～20%に同疾患がみられ
るとされる 241–243）．
g． 分娩管理
分娩時の急激な循環動態の変化にもかかわらず，分娩時
の死亡は必ずしも多くはない．しかし，肺水腫や不整脈な
どのイベントの発生は少なからずある．中等度以上の先天
性心疾患合併妊娠では，多職種専門家チームによる分娩計
画を立てておくことが望ましい．
分娩様式については，帝王切開が経腟分娩より安全であ
るというエビデンスはない．「心疾患患者の妊娠・出産の適
応，管理に関するガイドライン（2010年改訂版） 」233）では
心機能低下，血圧変動がきっかけで循環動態が破綻しやす
い場合（Marfan症候群，有意な大動脈縮窄，Fontan術後），
肺高血圧症（PH），コントロールが困難な不整脈，機械弁，
チアノーゼを呈する場合を帝王切開の適応としてあげてい
る．
心疾患合併妊娠での経腟分娩における硬膜外麻酔の有
用性が示されている．ただし，抗凝固療法中の患者や，循
環ループに狭窄があり，循環動態の急激な変化を避けるべ
き疾患（重症の大動脈縮窄・大動脈弁狭窄症・閉塞性肥
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大型心筋症，未修復 TOF，PH，Eisenmenger症候群など）
では硬膜外麻酔は相対的禁忌となる 233）．
経腟分娩を行う場合，緊急帝王切開に切り替えざるをえ
ない症例が出現するが，予定帝王切開と緊急帝王切開では
母体の心機能予後に差はないとの報告がある 244）．
h． 産褥期の管理
分娩を無事終了した場合も，産褥期に不整脈の増加，心
機能低下などをきたす場合がある．分娩後しばらくは凝固
が亢進しているため，とくに帝王切開術後の臥床期間が長
い場合には血栓症のリスクが増加する．心機能が低下して
いる場合はとくにリスクが高く，抗凝固療法を検討する．

6．

避妊，妊娠中絶

a． 妊娠を避けることが望ましい疾患・病態（表 22）
これらの疾患群では専門医と協力し，患者に十分な説明
をしたうえで方針を決定する必要がある．避妊方法は確実
性の高い方法を選択することがすすめられる．

NYHA心機能分類 I～II度の母体死亡率はほぼ 0%だ
が，心合併症を認めることがあり，妊娠出産には注意が必
要で，患者への十分な説明が必要である．

7．

遺伝，染色体異常，発生頻度

a． 先天性心疾患の親子間発生頻度
多因子遺伝の場合，母親が先天性心疾患の場合，その頻
度は経験的に 2～12%，父親の場合 1～4%と報告されて
おり，母親からの再発率が高い（表 23）245）．疾患別では
左心系の閉塞性疾患（大動脈狭窄など）の再発率が高い
が，たとえば，母親がチアノーゼ性心疾患である場合には

表 22 妊娠が母児にとって危険で，妊娠中絶，妊娠中の厳
重な管理，あるいは妊娠前に修復術の施行を考慮す
ることが望ましい疾患

（1） NYHA心機能分類 III度以上
（2） 未修復術のチアノーゼ性心疾患
（3） 狭心症発作歴
（4） 中等度以上の左室流出路流入路狭窄（僧帽弁，大動脈弁，

大動脈）
（5） 心機能低下（駆出率＜ 40%）
（6） Eisenmenger症候群
（7） 大動脈径が 40 mm以上のMarfan症候群
（8） 機械弁
（9） Fontan術後

表 23 父または母に先天性心疾患がある場合の児の再発率
（13研究のメタ解析）

疾患 両親 % 女 /男 症例数

大動脈弁狭窄 母
父

8.0
3.8

2.1
      36/248（12/46）
      18/469（8/74）*

心房中隔欠損 母
父

6.1
3.5

1.7
      59/969（6/48）
      16/451（8/57）*

大動脈縮窄 母
父

6.3
3.0

2.1
      14/222（6/38）*
         9/299（3/26）*

心内膜床欠損 母
父

11.6
4.3

2.7
          5/43（0/7）*
          1/23（1/7）*

動脈管開存 母
父

4.1
2.0

2.1
      39/828（9/83）
        5/245（0/18）*

肺動脈弁狭窄 母
父

5.3
3.5

1.5
      24/453（7/36）
      14/396（8/43）*

Fallot四徴 母
父

2.0
1.4

1.4
        6/301
        5/362

心室中隔欠損 母
父

6.0
3.6

1.7
      44/731（17/78）
      26/717（10/94）*

合計 母
父

5.8
3.1

1.9
 222/3,795　（57/336）
   93/2,961　（38/319）*
（Whittemore 女 /男 = 1.4）

* Whittemore R, et al. 245a）のデータを含む．括弧内は同文献のみのデータ．
（Nora JJ. 1994 245）より）
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自然流産の率も高く，各疾患の再発率・疾患一致率の評価
は慎重でなければならない．

8．

心理的問題

先天性心疾患患者は成人期にさまざまな医療的・社会的
問題に直面することが多い．病状の悪化による入院，再手
術，不整脈のような合併症などの医療的側面と，就学，就
職，結婚，妊娠 /出産といった社会的問題の側面がある．
そのような長期的ストレスを背景として，精神心理的問題
を生じることがある．両親の過保護や家族の病気に対する
認識不足，患者や家族が疾患を受容できないことにより，
幼少期より適応不全になることも多い 246–250）．精神心理的
問題は心疾患の治療や社会適応に影響を及ぼすことが多
く，予後にも影響することがあるため 251），その対処は重要
である．不安やうつなどの精神症状，パニック障害あるい
は心的外傷後ストレス症候群（PTSD）252），人格障害が認
められることがある．うつと不安の頻度は 23～50%であ
り 250, 253–255, ），一般の頻度にくらべて高率であるが，若年者
では一般人口と変わらないという報告もある 256）．精神的症

状を呈さないものの，潜在的にうつや不安を抱えている患
者も認められる．心内修復術後に身体的・精神的に無症状
で経過していた場合でも，病状の悪化や再手術の際に精神
症状が顕在化することがある．このことが就労能力や対人
関係に影響を与える可能性があり，適切な時期に適切なス
クリーニングを行うことは重要であり，早期介入が必要で
ある．

9．

社会的問題：社会的自立，保険，
結婚，就業，医療費助成
わが国における医療保険制度などの適用順序を図 1に，
社会福祉，保険・医療，所得保障制度を表 24に，就労支
援施策の体系を図 2  257）に示す．

10．

手術：成人期の初回心臓手術， 
再手術，術中アブレーション
成人期の先天性心疾患では，適切な診断を受けていない
患者や，診断を受けても自覚症状が強くないために成人期

図 1 わが国における医療保険制度などの適用順序

指定難病の医療費助成

患者負担割合：未就学児 2割，成人 3割，高額医療費制度による負担上限あり

健康保険（国民皆保険）
医療保険

国の
医療費助成

自治体の
医療費助成

小児期 20歳～成人期

自立支援医療（育成医療） 自立支援医療（更生医療）

小児慢性特定疾病医療助成

重度心身障害者医療費助成制度

乳幼児・こども医療費助成

公費負担

患者負担割合：1割
自己負担上限額の設定あり

患者負担割合：1割
自己負担上限額の設定なし

患者負担割合：2割（経過措置 3年）
自己負担上限額（外来＋入院）
食費：1/2自己負担

患者負担割合：2割（経過措置 3年）
自己負担上限額（外来＋入院）
食費：全額自己負担（経過措置）

患者負担割合：0割
自治体により対象年齢・所得制限が異なる

患者負担割合：0割（経過措置 3年）
身体障害者手帳・療育手帳所持者
障害等級・所得制限など対象が自治体により異なる
医療機関自己負担
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職業安定所（ハローワーク）

障害者職業能力開発校などによる公共職業訓練

地域障害者職業センター

障害者就業・生活支援センター

一般雇用

在宅就業

雇用施策

福祉施策

連携

障害者雇用
短時間正社員

特例子会社

就労関連施策の全体像

福祉施策による就労支援

就労継続支援
B型（福祉的）

就労移行支援

自立訓練（生活訓練）

就労継続支援
A型（雇用型）

障害者総合支援法 障害者雇用促進法（改正）

生活介護

地域活動支援センター

一般雇用に向けた支援施策

（2013年 4月 1日～施行） （2013年 6月 19日公布，2016年 4月 1日～施行）

図 2 わが国における就労支援施策の体系
（厚生労働省．2008 257）より改変）

まで放置していた患者にしばしば遭遇する．また，姑息的
手術の段階にとどまり，それ以降の治療が検討されていな
い症例も認められる．これらの症例に対しては，現在の診
断技術や手術成績，予後などから手術適応を再検討する必

要がある（表 25）．心房中隔欠損（ASD）では，どの年齢
でもmorbidityの観点からカテーテル治療または手術治療
の対象となるが，不整脈合併の少ない 40歳以前の治療が
すすめられる．中等度以上の肺高血圧症（PH）を伴う

表 24　わが国における社会福祉，保険・医療，所得保障制度
社会福祉制度 1）  身体障害者手帳〔身体障害者手帳で受けられる制度の例〕

• 税の減額…本人または保護者の所得税と住民税の控除，自動車取得税の減免
• 医療費の補助…更生医療，自治体の障害者医療費助成制度
• 交通運賃の割引…JRなどの鉄道運賃，航空運賃，高速道路利用料金など
• 補装具の支給…車イス（手押し・電動）など
• 雇用援助…障害者雇用促進法による就労支援
• 障害者総合支援法による福祉施策…施設入所，ホームヘルプサービスなど

2）  手当や年金の支給
（1） 特別児童扶養手当
（2） 障害児福祉手当
（3） 障害年金

① 障害基礎年金
② 障害厚生・共済年金

（4） 特別障害者手当

保険・医療制度 1）  手術にかかる費用補助
（1） 自立支援医療（育成医療）
（2） 自立支援医療（更生医療）

2）  内科的治療の費用補助
（1） 小児慢性特定疾患治療研究事業
（2） 難病医療費助成制度
（3） 重度障害者医療費助成制度

所得保障制度 障害基礎年金
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ASD，心室中隔欠損（VSD）では，酸素吸入や PH治療薬
に対する左―右短絡率の変化や肺血管抵抗の反応により手
術適応を判断する．
一方，手術成績の向上と内科的治療の発展により成人期
に達する心内修復後症例は年々増加しているが，長期フォ
ロー中に遺残症による障害や続発症が出現し，再手術が必
要となる場合も少なからずある．Fallot四徴修復後の肺動
脈弁閉鎖不全や Rastelli手術後の心外導管狭窄 /閉鎖不全
はもっとも頻度の高い再手術の対象である．右室拡大によ
る機能不全や心室性不整脈の出現前に再手術を考慮する．
成人期には不整脈合併が高頻度に認められ，心不全や突
然死の原因となる．手術 /再手術では，心内修復と同時に
不整脈治療を選択肢に加えて検討することが重要である．

11．

心臓移植，肺・心肺移植， 
補助循環

11.1

心臓移植
先天性心疾患に対する心臓移植は小児期が多く，成人で
移植される症例は少ない．移植直後の死亡率は他の疾患に
比較して高いが，1年以上生存すると他の疾患より良好で
ある 258）．2016年 5月末現在，わが国で施行された心臓移
植 281例中，2例（左側心房相同［left isomerism］，単心
室 1例 259），修正大血管転位，EVAHEART ®装着後 1例）
が，成人先天性心疾患に対する心臓移植である．

適応は体心室駆出率が低下（30%未満），修復不能な房
室弁逆流，カテコラミン依存肺血管抵抗の上昇，薬剤抵抗
性の致死性不整脈，蛋白漏出性腸症（protein-losing 
enteropathy; PLE），肺動静脈瘻などである．疾患としては，
Fontanが成立しない単心室，Fontan後の心不全や PLE，
修正大血管転位の心不全が多い．
移植前に複数の手術歴・輸血歴があったり，長い病歴の
間に肝腎機能，呼吸機能や運動機能に障害があったり，心
臓以外に先天性異常（肺側副血行路，肺動脈膜異常，腹
部臓器奇形など）があったりするので，詳細な病歴ならび
に心臓以外の精査を行い，心臓移植の禁忌事項がないこと
を確認することが重要である．ドナー手術では，レシピエ
ントの欠損している部分を移植片と同時に摘出し，原疾患
に応じた再建を行いながら，心臓移植を行う．
他の疾患同様，カルシニューリン阻害薬，ミコフェノー
ル酸モフェチル，ステロイドの 3剤を併用するが，抗イン
ターロイキン -2受容体抗体を移植直後に使用する場合が
多い．手術歴，輸血歴が多いので，拒絶反応，とくに抗体
関連型拒絶反応を起こすことが多く，事前に抗 HLA抗体
を持っていないか調査しておくことが重要である．

11.2

肺・心肺移植
成人先天性心疾患には，高度肺高血圧（Eisenmenger症
候群など）や肺実質・血管の低形成のため修復術が困難な
例 260–263），修復術後に肺高血圧が進展する例が，肺・心肺
移植の適応となる．原疾患が単純先天性心疾患である場合
や，すでに修復術が施行された場合には，肺移植の適応と
なるが，原疾患が複雑先天性心疾患であったり，心機能が
不良であったりする症例は，心肺移植の対象となる．肺血
管系の異常に起因した疾患は，両側片肺移植を行うことが
望ましい．
免疫抑制薬は心臓移植と同様に 3剤併用療法が基本で
ある 260）．ただし，気管縫合不全を防ぐために，術後早期
にはステロイドを使用せず，抗胸腺細胞グロブリンまたは
抗インターロイキン -2受容体抗体を使用する．心臓は心筋
生検を，肺は各種画像検査と気管支鏡下肺生検を行い，病
理学的に判定する．慢性期には各臓器の移植と同様，移植
後冠動脈硬化症や閉塞性細気管支炎（Bronchiolitis Oblit-
erans; BO）が問題で，遠隔期のおもな死因となり，有効な
治療法は再移植しかない．
海外では，2013年に心肺同時移植は 46件 260），片肺移
植は 963件，両肺移植は 2,930件行われた．移植後の 1
年，10年生存率は，片肺が 77.7%，22.2%，両肺 81.5%，
37.8%，心肺 62.8%，32.0%であった．早期死亡の原因は，

表 25 成人期に手術が行われる先天性心疾患

1．初回手術

（1） 非チアノーゼ性心疾患
 　ASD（部分肺静脈還流異常合併例を含む）
 　VSD
 　房室中隔欠損（不完全型，完全型）
 　PDA
 　大動脈弁病変
（2） チアノーゼ性心疾患（姑息術後例を含む）
 　TOF（肺動脈狭窄 /肺動脈閉鎖）
 　三尖弁閉鎖
 　単心室＋肺動脈狭窄
 　大血管転位＋肺動脈狭窄
 　修正大血管転位＋肺動脈狭窄

2．再手術

右室流出路心外導管機能不全
TOF術後肺動脈弁閉鎖不全
房室中隔欠損術後僧帽弁閉鎖不全
failed Fontanに対する TCPC conversion
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非特異的グラフト機能不全，感染症が多く，1年以降では
BO，感染症が多い．
わが国では，2015年 9月末までに 2件の心肺同時移植

（両大血管右室起始を合併した Eisenmenger症候群の 1人
を含む）が行われ，心室中隔欠損（VSD），心房中隔欠損
（ASD）または動脈管開存（PDA）を合併した Eisenmenger
症候群に対して，心内修復術および脳死両側片肺移植また
は生体両側肺葉移植が 10件以上実施されている．　

11.3

補助循環
以前は解剖学形態が複雑であったため，成人先天性心疾
患は補助人工心臓（VAD）の適応とならなったが，VAD
が小型化したため，海外では体格の小さな症例では
EXCOR® が，体表面積（BSA）＞ 0.7 m2 の患者では
H-VADTMやHeart Mate II ®が装着されるようになってきて
いる 264）．国内でも，修正大血管転位，房室中隔欠損など
の疾患にVADが装着された症例が報告されており，2016
年には 1例が EVAHEART ®装着後に心臓移植になってい
る．

12．

非心臓手術

成人先天性心疾患患者の非心臓手術における周術期死
亡率，罹病率は一般人口にくらべて高い．したがって，術
前のリスク評価，リスクの除去のため，成人先天性心疾患
に習熟した多職種のチームが検査，治療にあたることが望
ましい．非心臓手術におけるリスク病変を表 26 265）に列挙
する．

13．

麻酔

中等度以上の先天性心疾患の場合は，先天性心疾患に
精通した循環器医，麻酔科医のいる専門の施設への搬送を
考慮する 266）．
周術期合併症に影響を及ぼす因子に肺高血圧症（PH），
チアノーゼ，不整脈，心不全，再手術がある．術前評価は，
外科医，循環器医，麻酔科医，集中治療医を含めて集学的
に行う．術前評価のみならず，周術期管理には心エコーな
どから，患者の疾患特異的な解剖と生理について十分理解
する．疾患や先行手術に特異的な長期合併症や，予定され

た手術手技，片肺換気の要否，体位を確認し，それらの及
ぼす影響と，加齢による合併症の評価を行う．前投薬は，
PH合併患者や体―肺短絡を有する患者では慎重に用いる．
モニタリングでは，カプノグラムは，右―左短絡の存在下
で動脈血二酸化炭素分圧を過小評価する 267）．Blalock-
Taussig短絡術の施行患者では，同側での観血的動脈圧の
測定，パルスオキシメータの使用は避ける．経食道心エ
コー法は，心機能，循環血液量の評価などに有用である．
すべての患者に適した麻酔法はなく，麻酔方法は患者の
状態，手術侵襲，それぞれの得失を十分に考慮して選択す
る．全身麻酔と脊椎麻酔や硬膜外麻酔などの区域麻酔の優
劣に，定まった意見はない．全身麻酔では，導入時の呼吸・
循環動態の変動や肺血管抵抗（PVR）の上昇がみられる
が，積極的な呼吸管理，PVRの管理ができる．脊椎麻酔
や硬膜外麻酔を行う場合は，体血管抵抗の低下が問題とな
る．多くの麻酔薬は心筋収縮力を抑制するが，オピオイド
は心筋収縮力の抑制が非常に少なく，心機能低下症例にお
いても比較的安全に使用できる．ケタミンは，心拍出量，
体血管抵抗を保つが，心筋酸素消費量を増加させ，PVR
を上昇させる可能性がある 268, 269）．麻酔導入時，右―左短
絡のある場合，吸入麻酔薬は効果発現が遅れ，静脈麻酔
薬は早まるが，左―右短絡の影響は非常に少ない 270–272）．
短絡血流がある場合は，十分な体血流を維持しながら体，
肺血流のバランスを維持することを循環管理の目標とす
る．奇異性塞栓を起こさぬよう，空気の静脈路への混入を
避ける．

表 26 非心臓手術における先天性心疾患のリスク病変

高度

PH（原発性・二次性）
チアノーゼ性心疾患
NYHA心機能分類 III/IV度
高度の心室機能不全（体心室の駆出率＜ 35%）
左心系の高度狭窄性病変
Fontan術後

中等度

人工弁置換術後
短絡性疾患
左心系の中等度狭窄性病変
中等度の体心室機能不全

軽度
ASD/VSD・PDAの術後（残存短絡なし）
軽度の房室弁逆流
非持続性の不整脈

（Warnes CA, et al. 2008 265）より作表）
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14．

診療体制，専門教育体制

a． 診療体制
成人先天性心疾患に対する診療体制においては，小児循
環器科・循環器内科のいずれかを背景とし，成人先天性心
疾患を専門とする医師，小児循環器科医，循環器内科医，
心臓血管外科医，各分野の内科専門医，外科専門医，産婦
人科医，麻酔科医，精神科医，看護師，心理士，専門超音
波技師，ソーシャルワーカーなどが協働し，総合的医療を
提供できる「成人先天性心疾患拠点病院（以下，拠点病
院）」が必要である 273–275）．欧米では，これらの施設は ”
regional adult congenital heart disease center”などとよばれ，
人口 200～1,000万人につき 1施設の配置が推奨されてい
るが 266, 276, 277），わが国でも，人口に応じて，少なくとも 1
地方につき 1施設以上の拠点病院が設置される必要があ
る 273）．拠点病院は，十分な外来患者数，入院患者数，検
査件数，手術件数を有し，とくに重症患者の内科管理や再
手術・非心臓手術，不整脈治療，妊娠・出産管理を提供す
ることが求められる 3, 17）．加えて，成人先天性心疾患を専
門とする医師の教育，関連施設からの患者受け入れとコ
ンサルテーションを通して，地域，および全国の診療レベ
ル向上に寄与することも求められる 273）．
拠点病院としての機能は必ずしも単独の施設が担う必要
はなく，複数施設が連携することで拠点病院として機能す
ることもありえる 278）．また，入院・外来診療を担う拠点病
院に加え，外来診療機能をおもに担う「成人先天性心疾患
専門施設（以下，専門施設）」を各都道府県に 1施設以上
設置する必要がある．これらの施設は，必要に応じて他地
域の拠点病院と連携することで，患者が必要な入院医療を
受けられるよう調整する．
今後の診療体制整備にあたっては，循環器内科医の診療
参加の促進，拠点病院と専門施設の確立，各施設が成人先
天性心疾患診療科・診療部などを標榜すること，データ
ベース構築による患者情報の共有，遠方の拠点病院を受診
する患者に対する交通費助成 278, 279）．成人先天性心疾患を
専門とする医師の教育プログラム作成，移行期医療の充実
が必要である 280）．
b． 専門教育体制
成人先天性心疾患患者の集学的な医療を充実させるため
には，診療に参画しようとする医師のインセンティブを高
めることが必要で，成人先天性心疾患の専門教育体制を
整えることが必要になる．必要な研修システムとして，欧

米のシステムを参考に以下のレベル分類が提唱されてい
る 5, 281–283）．

• レベル 1：成人先天性心疾患患者の初期対応ができ，
専門施設に紹介できるレベル．

• レベル 2：成人先天性心疾患患者の簡単な日常診療が
可能なレベル．

• レベル 3：成人先天性心疾患患者を専門的に診断治療
するレベル（専門医レベル）．循環器内科医，小児循
環器医ともに，それぞれの専門医を取得後に，成人先
天性心疾患専門施設において 2年程度の研修を必要と
する．専門医研修として確立し，プログラムに基づい
て実行される．
具体的なトレーニング内容としては，

  1） 成人先天性心疾患外来を指導医とともに研修する（18～
24ヵ月）　

  2） 指導医のもと，成人先天性心疾患の入院患者（心不全，
不整脈，術前術後，心外病変の管理など）を受けもつ
（9～12ヵ月）

  3） 経食道心エコー法，CT，MRなどの画像診断に携わ
る（3ヵ月以上）

  4） 心臓カテーテル検査，カテーテルラボに従事する（2ヵ
月以上）

  5） 成人先天性心疾患の集中治療および術後管理を経験
する（1ヵ月以上）

  6） 内科医は小児循環器病棟へ配属され（3ヵ月以上），小
児科のカンファレンスに参加し，心エコーや心臓カ
テーテル検査に従事する

  7） 小児科医は循環器内科病棟に配属され（3ヵ月以上），
虚血や弁膜症などの後天性心疾患，心エコーやカテー
テル検査に従事する 

  8） 成人先天性心疾患患者の生理機能や運動耐容能検査
に従事し，その結果を分析する

  9） 妊娠出産の管理とその後の経過観察を経験する
10） 補助循環や心臓移植が必要となるような重症心不全患
者を経験する

11） 成人先天性心疾患に伴う肺高血圧患者を経験する
12） 成人先天性心疾患に合併する不整脈の診断と治療を
経験する

などが提案されている 5, 281–284）．
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15．

移行，病気に対する理解， 
病気告知時期
移行は，患者が成人となる際に自身の病気を認識し直し，
成人の診療体制に変更する過程である．移行期医療の基本
的考え方 4, 285）に基づき（表 27）286），送る側（小児科）と

受ける側（成人診療科），両者の医療の担い手が，それぞ
れが得意とするアプローチを用いてシームレスな医療を提
供するシステムを作りあげる必要がある．移行にはさまざ
まな課題が残されているが（表 28）286, 287），患者（保護者
を含む）・医療者・社会が一体となって取り組むべき課題
である．患者教育は保護者を介して幼少期より始めるべき
であるとされ，患者の認知・発達の段階に応じた説明と理
解度の確認が必要である 8, 288）．

表 28 先天性心疾患の小児期から成人期への移行についての課題
• 成人期医療に向けた患者教育
• 関心のある内科医・循環器内科医のリクルート
• 成人診療科医の先天性心疾患に対する知識・経験の蓄積
• 小児科循環器医と循環器内科医のシームレスな連携
• 成人先天性心疾患を診療する施設の設立・ネットワークを活かした診療システムの構築
• 疾患の長期予後や生涯歴の解明
• 小児病院におけるスタッフ間の移行への意識の統一
• 患者の社会的自立の困難さへの対策：教育・就職の機会拡充
• 妊娠・出産・遺伝カウンセリングの充足
• 精神心理学的問題・知的障害・発達障害についての医療者の知識不足の改善
• 成人期の社会保障・福祉（健康保険，障害者認定，年金，医療費公費負担）の研究および知識の補足
• 現在ある医療資源の最大限の活用

（日本小児科学会．2014 286），丹羽公一郎ほか．2002 287）より作表）

表 27 先天性心疾患の小児期から成人期への移行期医療の基本的な考え方
自己決定の原則 移行期医療においては患者本人に決定権がある

年齢により変化する病態に対応 小児循環器医・循環器内科医の協働による診療と研究

年齢相応の医療提供 人格の成熟により変化する患者・保護者・医療者関係に対応する

（日本小児科学会．2014 286）より作表）
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II．各論（疾患）

1．

非チアノーゼ性先天性心疾患（未
修復，修復後）

1.1

心室中隔欠損
心室中隔欠損（VSD）は，先天性心疾患のなかでもっと
も頻度が高く（30%），欠損孔のサイズと部位により，症状，
自然歴，治療法が異なる 30, 289, 290）．近年，心症状を伴う
中～大欠損は乳幼児期に安全な開心術が施行され，術後
遠隔期の予後は良好であるが，未治療で成人に達した中欠
損以上の患者も存在し，Eisenmenger症候群・（重症）肺
動脈性肺高血圧症（PAH）といった病態や，修復術後残
存・増悪もしくは成人期再発（再燃）性の PAH患者も存
在する 291, 292）．肺高血圧症（PH）以外のおもな問題点は小
欠損に絞られ，その合併症である感染性心内膜炎を含む管
理と，円錐部欠損に伴う大動脈弁逸脱や大動脈弁逆流，バ
ルサルバ洞動脈瘤破裂に集約される．
a． 治療・管理
未修復・修復術後とも，感染性心内膜炎 293）の予防に留
意するが，再発性感染性心内膜炎を繰り返す場合には感染

源の外科的切除を考慮する．
PHを認めず，肺体血流比（Qp/Qs）＞ 1.5かつ左室拡大
がみられる場合は，一般に外科的修復術を考慮する294， 295）．

Eisenmenger症候群に至っていない PH（Qp/Qs＞ 1.5）
を認めた場合，肺動脈に可逆性を認める場合は手術を考慮
する．‘treat and repair ’（投薬治療による PHのコントロー
ル下に短絡孔の閉鎖を行う）の長期成績は不明であり，術
前・術後の薬物治療を加味した手術適応の明確な基準は存
在しないため 292），PH合併の成人先天性心疾患症例の経
験豊富な専門施設へのコンサルトが基本である．
その他，円錐部（一部膜様部）欠損による大動脈弁逸
脱・逆流が顕著であり，進行性の場合や，圧較差 50 mmHg
以上の右室流出路狭窄を認める場合は手術を考慮する．

1.2

心房中隔欠損
心房中隔欠損（ASD）は，発生過程で心房中隔に欠損
孔を生じ，心房レベルでの短絡をきたす疾患である．成人
先天性心疾患でもっとも多くみられる疾患で，40歳以上の
先天性心疾患の 35～40%を占める 296）．
欠損孔の部位により，二次孔欠損型，一次孔欠損型（房
室中隔欠損不完全型と同義），静脈洞型（上静脈洞型・下
静脈洞型），冠静脈洞型に分類される（図 3）．二次孔欠

特徴

（A）二次孔欠損型 心房中隔の中央の卵円窩に欠損孔が存在する．
全体の 75％を占める．

（B）一次孔欠損型

心房中隔下方の房室弁直上に欠損孔が存在する．
不完全型房室中隔欠損症ともいう．
多くが僧帽弁前尖に裂隙（クレフト）を伴い僧帽弁逆流を合併
する．

（C）静脈洞欠損型
上大静脈流入部の上位欠損型と下大静脈流入部の下位欠損型に
分類される．
上位欠損型には部分肺静脈還流異常を伴うことがある．

（D）冠静脈洞欠損型
冠静脈洞に欠損孔を認めるまれなタイプで unroofed coronary 
sinus（屋根のない冠静脈洞）ともいう．
左上大静脈遺残を伴うことがある．

図 3 ASDの病型分類
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三尖弁

冠状静脈洞
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損型がもっとも多く，冠静脈洞型はまれである．
心房間短絡の方向と量は，欠損孔のサイズと心房間圧較
差，左右心室のコンプライアンス，肺血管抵抗（PVR）に
よって規定される．通常は左―右短絡が主体であるが，PH
の進行による右―左短絡の出現がみられる．一方で，加齢
や高血圧，冠動脈疾患の合併に伴う左室コンプライアンス
の低下によって，左―右短絡の増加がみられる．また，40
歳以降には心房細動 /心房粗動などの不整脈発生の頻度が
増し，病態の悪化に関与する．ASDの約 30%が，何らか
の先天性心病変を合併する（表 29）296）．
a． 治療・管理
i． ASD閉鎖術の適応（表 30）7, 265）

右心系の拡大を生じるような有意な短絡を認める症例で
は，心房不整脈，運動耐容能の低下，PHの進行，三尖弁
閉鎖不全症の進行，心不全の発症などを予防する目的で，
症状がなくてもASD閉鎖術がすすめられる 297）．
症状の有無にかかわらず，右房・右室拡大を認めるよう
な有意な左―右短絡（目安としてQp/Qs＞ 1.5）があり，
PVR ＜ 5 Wood 単 位（400 dynes･ 秒 ･cm－5） の 症 例
（ クラス I ）7），欠損孔の大きさにかかわらず，ASDによる
奇異性塞栓症発症例または体位変換性低酸素血症（orthode-
oxia-platypnea）が証明された症例（ クラス IIa ）は，ASD閉
鎖術の適応である．

PVR＞ 5 Wood単位（400 dynes･秒･cm－5）であっても，
肺動脈圧 /体動脈圧＜ 2 / 3または PVR /体血管抵抗＜
2 / 3であり，全体として左―右短絡（Qp/Qs＞ 1.5）がみら
れる症例（ クラス IIb ）も，ASD閉鎖術が考慮される．さら
に，PVR＞ 5 Wood 単位（400 dynes･秒･cm－5），Qp/Qs
＜ 1.5の症例でも，酸素負荷や薬物負荷試験で肺血管病変
に反応性のある場合は再評価を行う 7， 265， 298）．一方，非可
逆的 PHで左―右短絡のない症例では，ASD閉鎖術を行っ
てはならない（ クラス III ）．
ii．外科的閉鎖術か経皮的デバイス閉鎖術か（表 30）7, 265）

ASD閉鎖術には外科的閉鎖術と経皮的デバイス閉鎖術
がある．外科的閉鎖術は治療の基本であり，手術死亡率は
PHなどの合併症がなければ 1%以下である．長期予後も
良好であることが知られている．一方，カテーテル治療の
進歩により，現在では二次孔欠損型では多くの場合，経皮
的デバイス閉鎖術が可能となってきた．重篤な合併症
が 1%以下で，手技に伴う死亡率もきわめて低いため，
38 mm未満の二次孔欠損型で，前縁以外の周囲縁が 5 mm
以上ある症例では，デバイス閉鎖術が第一選択となってき
ている（ クラス IIa ）187， 299–302）．38 mm以上の大きい欠損孔，
前縁以外の周囲縁で 5 mm未満の症例，その他多孔性や
大きな心房中隔瘤を伴うものなど，複雑な形態のものは，

外科的閉鎖術の適応となるが（ クラス IIa ），デバイスの改
良や技術の進歩によりデバイス治療の適応が広がっていく
可能性がある．一次孔欠損型，静脈洞型，冠静脈洞型
ASDの場合（ クラス I ），二次孔欠損型においても部分肺
静脈還流異常，中等度以上の三尖弁逆流，僧帽弁逆流など
に対して同時手術が必要と考えられた場合（ クラス IIa ）は，
外科的閉鎖術の適応となる．しかし，三尖弁逆流や僧帽弁
逆流が，ASD閉鎖術のみで改善する症例もあり，その手
術適応に関しては議論の余地が残る 196， 303）．
iii．心房中隔閉鎖術後の管理（表 31）265）

ASD単独症例の外科的閉鎖術の長期予後がよいことは
知られているが，成人期に手術を施行した症例では，PH
や右室機能低下，心房細動，中等度以上の三尖弁逆流や僧
帽弁逆流の合併例が多く，このような症例に関しては術後
の定期的な管理が必要となる．また，経皮的デバイス閉鎖
術はまだ歴史も浅く，デバイス脱落，周囲組織のびらん穿
孔 304， 305），その他のデバイス治療特有の術後合併症があ

表 30　ASDに対する閉鎖術の適応
クラス I

1. 症状の有無にかかわらず，右房・右室拡大を認めるような有
意な左―右短絡（目安として Qp/Qs＞ 1.5）があり，PVR＜
5 Wood単位の症例

2. 一次孔欠損型，静脈洞型，冠静脈洞型に対する外科的閉鎖術
3. 経皮的デバイス閉鎖術を行う場合，施設基準を満たした施設
で，術者基準を満たした医師が施行する

クラス IIa

1. 欠損孔の大きさにかかわらず，ASDによる奇異性塞栓症発症
例または体位変換性低酸素血症（orthodeoxia-platypnea）が
証明された症例

2. デバイス閉鎖術に適した形態（38 mm未満で前縁以外の周囲
縁が 5 mm以上）の二次孔欠損型に対するデバイス閉鎖術

3. 同時手術を要するような合併症（中等度以上の三尖弁逆流や
僧帽弁逆流，部分肺静脈還流異常など）を有する症例または
デバイス閉鎖術が適さない形態を有する症例に対する外科的
閉鎖術

クラス IIb

1. PVR＞ 5 Wood単位であっても，肺動脈圧 /体動脈圧＜ 2/3
または PVR /体血管抵抗＜2/3で左―右短絡が証明された症例

クラス III

1. 非可逆的 PHで左―右短絡のない症例

（Baumgartner H, et al. 2010 7），Warnes CA, et al. 2008 265）より
作表）

表 29　ASDに合併する心病変
• 肺動脈弁狭窄症
• 僧帽弁逸脱症
• 僧帽弁クレフト（一次孔欠損型に多い）
• 肺静脈還流異常（静脈洞型に多い）
• 左上大静脈遺残（冠静脈洞型に多い）

（Geva T, et al. 2014 296）より作表）
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るため，定期的な管理が必要となる．びらん穿孔は 0.1～
0.3%の発症率と報告されているが，多くの症例は手技後
72時間以内の発症であり，息切れや胸痛などの症状に注
意しながら，術後心嚢液貯留の有無について心エコー検査
で評価を行う．

1.3

房室中隔欠損
房室弁に隣接する心房心室中隔組織の欠損に房室弁異
常を合併する疾患で，完全型と不完全型にわかれる．完全
型は共通前尖と共通後尖が分離し，共通房室弁を形成する．
完全型はVSDを伴い，不完全型は伴わない．
内科的治療では十分な改善は望めず，高度の肺血管閉塞
性病変がないかぎり，中隔欠損のパッチ閉鎖術と房室弁修
復術の適応となる．多くは裂隙縫縮術を含む房室弁形成術
を行う．左室低形成例では，Fontan型手術になることもあ
る．不完全型の手術成績は良好である．
術後遠隔期に完全房室ブロックを認めた報告もあり，定
期的な伝導系のチェックが必要である 306）．心内修復術後
の予後は比較的良好だが，術後の遺残房室弁逆流が問題
となる場合がある．
左側房室弁の解剖は，弁形態だけでなく弁下組織も僧帽
弁とは異なるが 307），僧帽弁閉鎖不全症の重症度分類や手
術適応を参考に再手術の適応を決める．

1.4

動脈管開存
成人期の動脈管開存（PDA）は，石灰化や動脈瘤など
の脆弱性が認められ，中等度径以上の PDAは，成人期に
うっ血性心不全を合併する．また，小さな PDAであって
も，感染性動脈内膜炎や長期の左―右短絡によるうっ血性
心不全を呈することがある．大きな径の PDAでは，肺血

管閉塞性病変が進行し，Eisenmenger症候群となる．閉鎖
術の適応を表 32 265）に示す．閉鎖は経カテーテル的に行わ
れることが多い．

1.5

右室流出路狭窄性疾患：右室二腔症，弁狭
窄，弁下狭窄，弁上狭窄

孤立性の肺動脈弁狭窄は，バルーン拡大術で治療可能
であるが，遺残狭窄や弁逆流の進行が問題となる．右室二
腔症や弁下，弁上狭窄を伴う症例では，外科治療が第一選
択となる．とくに，成人期における右室流出路狭窄性疾患
に対しては，右室機能の温存が重要であり，右室機能低下
前の積極的な外科治療も選択肢として考慮すべきである．
Fallot四徴（TOF）などの術後右室流出路狭窄も外科治療
が第一選択である．

1.6

左室流出路狭窄性疾患：大動脈二尖弁， 
弁下狭窄，弁上狭窄，大動脈縮窄

1.6.1

大動脈二尖弁
a． 解剖学的特徴と病態生理
大動脈二尖弁（bicuspid aortic valve; BAV）は，成人期
にみられるもっとも頻度の高い先天性心疾患で，全人口の
約 1%を占め，男女比は 3：1で男性に多い 308–310）．95%に
弁尖の不同がみられ，右冠尖と左冠尖の癒合したタイプが
もっとも多く，縦溝（raphe）といわれる仮性交連組織が存
在する 311）．大動脈中膜に嚢胞性中膜壊死（cystic medial 
necrosis）の所見が認められ，血管壁のフィブリリン -1含
有量が少ないことが知られており，大動脈拡張，瘤化，解
離のリスクが高いとされている．これらの疾患群は，大動
脈拡張という形態的な特徴だけではなく，心機能異常を伴

表 32 動脈管閉鎖術の適応
クラス I

1.  左室容量負荷所見を認めるもの
2.  左―右短絡優位の PH症例　

クラス IIa

1.  無症状の心雑音を聴取する小さな動脈管

クラス IIb

1.  雑音を聴取しない動脈管（silent PDA)
2.  両方向性の短絡血流を有する症例で，急性肺血管拡張試験に
て PVRが減少し，左―右短絡になる場合

クラス III

1.  右―左短絡優位で，急性肺血管拡張試験に反応性を認めない
PH症例

（Warnes CA, et al. 2008 265）より作表）

表 31　ASD閉鎖術後のフォローアップ
クラス I

1. 閉鎖術を成人になってから施行した症例で，以下の病態を合
併している症例に対する年に 1度のフォローアップ
（1） PH
（2） 心房不整脈
（3） 右室機能低下 /左室機能低下
（4） 三尖弁逆流 /僧帽弁逆流
（5） その他の心病変

2. デバイス閉鎖術施行後，1ヵ月，数ヵ月，1年後，以降年に 1
回の定期的なフォローアップ

3. デバイスによる心侵食を疑う所見（胸痛・失神・ショックな
ど），デバイス脱落を疑う所見（動悸や神経症状など）がみら
れた場合の緊急評価

（Warnes CA, et al. 2008 265）より作表）
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う新たな疾患群，aortopathyとしてとらえられるようになっ
た．この拡張性病変は，単に狭窄後拡張（post-stenotic 
dilatation）という血行動態異常に基づく疾患群ではなく，
内在する大動脈壁異常に基づくものである 312–315）．比較的
若年齢から大動脈弁狭窄が進行する 311， 316–318）．家族歴を
認めることも多く，その検索をしておくことは，感染性心
内膜炎の予防を行える点でも重要である 309， 319）．
b． 臨床所見
i．症状
当初は無症状であるが，後天性の大動脈弁狭窄と同様，
病状の進行とともに易疲労感，労作時呼吸困難などの心不
全症状，胸痛などの心筋虚血症状，意識消失などの脳虚血
症状を呈する．初発症状が突然死の場合がある．
ii． 身体所見
胸骨右縁第 2～3肋間に最強点を有する収縮期駆出性雑
音が聴取される．大動脈弁閉鎖不全を合併していると，駆
出音に続く拡張期雑音が聴取される．
c． 検査所見
i．胸部 X線
上行大動脈の拡大のため，右第 1弓が突出する．

ii．心電図
左室肥大，重症例では胸部誘導で ST-T変化（strain pat-

tern）の所見を呈する．
iii．心エコー法
二尖弁の診断，縦溝の有無，弁組織の肥厚，硬化，石灰
化病変の程度，弁口面積，左室壁厚，左室機能，左室－
大動脈圧較差などにより病態の把握，重症度の判定が可能
となる 308， 310）．
iv．CT・MRI
大動脈基部拡大の有無や上行大動脈径など，大動脈形
態を詳細に評価することができ，上行大動脈人工血管置換
術同時施行の要否を判断する際に有用である 320）．
v． 心臓カテーテル検査
狭窄部での圧較差を測定し，重症度を判定する．血管造
影検査により大動脈形態を評価する．合併心疾患の診断と
重症度を評価し，治療方針を決定する．早発性冠動脈疾患
のリスクがあるため，40歳以上の症例に対しては，冠動脈
造影も行うことが望ましい 320）．
d． 自然予後
弁狭窄の進行が早いこと，大動脈瘤や大動脈解離の合併
頻度が高いことから，後天性大動脈弁狭窄よりも自然予後
は不良とされてきたが，近年の診断，治療法の進歩に伴い，
生命予後は健常人と比較しても遜色ないとする報告が多く
みられるようになってきた 321–323）．

e． 治療・管理
β遮断薬は大動脈弁狭窄の進行を抑制する可能性があ
る 321）．大動脈弁狭窄の進行に注意を払うとともに，大動
脈基部や上行大動脈の拡大にも注意を要する．上行大動脈
径が 40 mm以上ある場合は，年に 1回 CTもしくは磁気
共鳴像（MRI）で大動脈の評価を行う 320）．
f． 手術
石灰化病変の強い高齢者では手術が第一選択となる 324）．
弁形成術もしくは弁置換術が行われる 325）．ACC/AHA 
2006心臓弁膜症ガイドラインでは，心臓カテーテル検査に
て収縮期圧較差 60 mmHg以上で，運動負荷心電図上，虚
血性変化が認められれば手術適応としている．大動脈瘤，
大動脈解離を発症するリスクが高いため，上行大動脈径
50 mm以上もしくは 1年に 5 mm以上拡大する場合は人
工血管置換術の適応，大動脈弁手術時に上行大動脈径が
45 mm以上ある場合は人工血管置換術同時施行の適応と
されている 321）．近年，高リスク症例に対して経カテーテル
的大動脈弁置換術（TAVR）が広く行われるようになって
きたが，大動脈二尖弁症例に対しても同法が適応となりつ
つある 326， 327）．
1.6.2

大動脈弁下狭窄
a． 解剖学的特徴と病態生理
大動脈弁直下に膜様の構造物が環状に張り出して狭窄を
生じるもの，線維筋性に狭窄を生じるものがある．
大動脈縮窄，大動脈離断，房室中隔欠損の術後に経年的
に進行する場合があり，これらの疾患では，経過観察のう
えで，注意が必要である．
b． 臨床所見
i． 症状
当初は無症状であるが，心悸亢進，呼吸困難，胸痛，失
神発作などを呈する．
ii． 身体所見
胸骨右縁第 2～3肋間に最強点を有する収縮期駆出性雑
音が聴取される．大動脈二尖弁と異なり駆出音，頚部に放
散するスリルがない．
c． 検査所見
i． 心エコー法
大動脈弁下が異常構造物により狭窄し，カラードプラで
は左室流出路に乱流が認められる 328， 329）．
ii． 心臓カテーテル検査
狭窄部での圧較差を測定し，重症度を判定する．血管造
影検査により大動脈弁下形態を評価する．
d． 手術
膜様狭窄に対しては，大動脈弁越しに膜様構造物切除術
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が行われ，トンネル型狭窄に対しては，弁逆流の有無など
によりRoss-Konno手術，modified Konno手術，左室流出
路筋の切除術などが選択される 330， 331）．
1.6.3

大動脈弁上狭窄
a． 解剖学的特徴と病態生理
大動脈の ST junctionから上行大動脈末梢までに狭窄を
有するものをいう．膜型，砂時計型，低形成型の 3型に分
類される．約半数がWilliams症候群を合併する 332）．
b． 臨床所見
大動脈弁狭窄に類似した症状を示すが，早発性冠動脈
病変の合併が特徴である 333）．
c． 検査所見
i． 心エコー法
大動脈弁上部～上行大動脈の形態を観察し，狭窄部の
圧較差を測定する．弁尖の癒合，肥厚，二尖弁などを合併
する大動脈弁病変の診断にも有用である．
ii． CT
多列検出器コンピュータ断層撮影（multidetector com-

puted tomography; MDCT）により大動脈形態を正確に評
価することができる．また，Williams症候群に合併する末
梢肺動脈狭窄の評価にもたいへん有用である 334）．
iii．心臓カテーテル検査
狭窄部での圧較差を測定し，重症度を判定する．大動脈
の狭窄部位，形状，冠動脈病変の有無，末梢肺動脈病変
の有無などの診断に有用である．
d． 手術
一般的には 50 mmHg以上の圧較差が手術適応とされる．
限局型の症例には，狭窄部を 2方向に拡大する extended 
aortoplasty（Doty）や 3 方向に拡 大 する three patch 
repair（Brom），補填物を用いない sliding aortoplasty
（Myers-Waldhausen）などの術式が報告されている．低形
成型は定型的な術式は存在せず，症例に応じて人工血管
による補填を行う 335， 336）．
1.6.4

大動脈縮窄，大動脈弓離断
a． 解剖学的特徴と病態生理
大動脈縮窄（coarctation of aorta; CoA），大動脈弓離断

（interrupted aortic arch; IAA）では，大動脈弓に狭窄ある
いは途絶があり，通常縮窄あるいは離断部は動脈管流入部
もしくはそれより中枢側に存在する．狭窄は限局性から，
広範な大動脈弓低形成まであり，狭窄の程度も高度から軽
度までさまざまである．成人期に発見される多くは他の先
天性心異常を伴わない単純型である．先天性心疾患を合併
する複合型は，新生児・乳児期に発症し，早期手術が施行

される 337）．
b． 臨床所見
学童期以降から成人期には上肢高血圧，下肢の脈拍減弱
などがあり，運動時の下肢の疲れを訴える場合もある．上
肢高血圧，下肢の脈拍減弱が特徴で，若年性の高血圧をみ
たら本症を疑う．
c． 検査所見
i． 心電図
左室肥大所見を呈する．

ii． 胸部 X線
成人期には拡大した肋間動脈による肋骨下縁の浸蝕像

（rib notching）がみられることがある 338）．
iii．心エコー法
左室肥厚の程度，大動脈弓部・峡部での縮窄の有無と程
度，ドプラ法による縮窄部の流速を測定するが，成人では
エコーウインドウが狭く，評価が困難な場合がある．
iv．CT・MRI
大動脈形態を詳細に評価することができ，心血管造影検
査を回避できることもある 339）．最近では修復術後の形態
のみでなく，流体力学的な機能評価も可能になりつつあ
る 340， 341）．
v． 心臓カテーテル検査
狭窄部での圧較差を測定する．収縮期圧較差 20 mmHg
以上を有意な縮窄と定義する．大動脈形態を評価する．早
発性冠動脈疾患のリスクがあり，40歳以上では冠動脈造
影も行うことが望ましい 342）．
d． 予後
未治療の場合，次第に左心不全をきたし，平均死亡年齢
は 34～35歳程度とされる 342， 343）．死亡原因は大動脈（瘤）
破裂あるいは大動脈解離，脳内出血，感染性心内膜炎，
うっ血性心不全，急性心筋梗塞などである 342, 343）．これら
の合併症は修復術後でも生じるため注意が必要である．
e． 治療・管理
大動脈縮窄修復術後の再狭窄率は10～15%とされる343， 344）．
非手術例と同様，再狭窄例でも狭窄の程度を正確に評価し，
適切な管理を行う必要がある．
軽度の縮窄遺残は，安静時の上下肢血圧差がほとんどな

く，トレッドミルやマスターなどの運動負荷試験後に血圧
差が明らかになることがある．血圧差は側副血行の発達の
程度にも影響を受け，かならずしも縮窄の程度を反映しな
い 345–352）．
年齢にかかわらず長期的に続く高血圧症を伴う大動脈縮
窄（非手術例，術後症例を問わない）は，左室肥大や早発
冠動脈疾患の予防を行う 353， 354）．アンジオテンシン変換酵
素（ACE）阻害薬やβ遮断薬が有効であるが，有意な遺残
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狭窄病変を伴う症例では狭窄部末梢の血圧低下をきたすた
め，ACE阻害薬は使用しない．大動脈縮窄のもっとも一般
的な死亡原因は高血圧に起因する動脈硬化性病変であるた
め，降圧療法とともに他の危険因子のコントロールも行う．
食事療法，規則正しい生活習慣とともに，運動療法を行う
ことが望ましい 342）．安静時に上下肢圧差がない，あるい
は正常血圧でも運動時に高血圧を呈する場合は，過度の
運動は控えるよう指導する 351， 355， 356）．
f． 手術
乳児期手術例では，ほぼ全例で縮窄部切除＋端々吻合法
や鎖骨下動脈フラップ法など自己組織のみの大動脈再建が
可能である．大動脈弓低形成を伴う症例では拡大大動脈弓
再建術を行う．最近では，修復術後に流体力学的なエネル
ギーロスを生じないスムーズな形態を意識した手術が求め
られるようになってきた 357， 358）．学童期以降は縮窄部切除
＋端々吻合法ができず，人工血管置換を余儀なくされる症
例も存在する 359）．成人期手術は，脊髄保護（対麻痺予防）
の観点から左心バイパスや F-Fバイパスなどの補助手段を
併用する必要がある．術後に上下肢ともに高血圧を生じる
症例があり，注意深い周術期管理が必要である．
経皮的バルーン拡張術も行われるが，遠隔期に動脈瘤形
成がみられるとの報告もあり，未手術の大動脈縮窄に対す
る初回治療としてのバルーン拡張術は，一般的な治療法と
して確立していない 360）．近年，成人の非手術例に対す
るステント留置も試みられ，良好な成績が報告されてい
る 361–363）．追加治療を要する症例はあるものの，中期成績
は比較的良好である 364–366）．
手術成績は新生児・乳児例 367， 368），成人例 369， 370）ともに
良好である．複雑心疾患を合併しない症例の生命予後は比
較的良好である．術後遠隔期合併症としては，修復部再狭
窄や動脈瘤，高血圧，大動脈弁膜症，早発性冠動脈病変
などがあげられる 339， 342，344， 359， 369， 371）．
再狭窄例では，心不全，高血圧に加え，上下肢血圧差

20 mmHg以上がカテーテル治療または外科的修復の適応
とされる 265）．まずカテーテル治療が行われ，カテーテル治
療の無効例に外科的修復術が選択される 372， 373）．縮窄部の
人工血管置換術が行われるが，癒着や側副血行による出血
が危惧される場合に，上行大動脈－下行大動脈間に非解剖
学的バイパス術が行われることもある 359， 374）．乳児期の人
工血管を用いた弓部再建術では，身体発育に伴い相対的な
狭窄が進行する．この場合も，人工血管の再置換術もしく
は非解剖学的バイパス術が選択される 375， 376）．
手術時の年齢が成人期の場合は，術後に血圧が正常化
しないことが多い 377， 378）．

1.7

Ebstein病
胎生期の右室・房室弁の発生・形成異常で，三尖弁と右
室心筋の分離不全により，三尖弁中隔尖と後尖が右室内
で下方（心尖部方向）に偏位し，右房化した右室を有す
る 379）．心房間右―左短絡，左室心筋異常を伴うことがある．
成人期に認められる臨床症状は，動悸，息切れ，運動耐
容能の低下，易疲労感，チアノーゼ，奇異性血栓，脳血栓
塞栓症，失神などである．
手術適応は，有症状症例，運動耐容能低下，チアノーゼ，
奇異性血栓の既往，進行性の右室拡大あるいは右室収縮
能低下，カテーテルアブレーションでコントロール不良な
不整脈であり，三尖弁形成術または三尖弁置換術とASD
閉鎖術を行う．

1.8

修正大血管転位
体静脈血は，右房，左房経由で肺動脈に駆出される．肺
静脈は左房，右室を経由して大動脈に連結する．すなわち，
心房心室不一致と心室大血管不一致が合併した心疾患が
本症の定義である．血液循環は生理学的に修正されるが，
体循環は形態的右室が担う．しばしば，VSD，肺動脈狭
窄 /閉鎖，三尖弁異常を合併する 158, 380, 381）．
体心室右室機能，三尖弁逆流が経年的に悪化し，頻拍性
不整脈を伴うことも多い 381–385）．右室機能低下や三尖弁逆
流に対するACE阻害薬やβ遮断薬の効果は，いまだ大規
模研究による証明ができていない 386–391）．自然経過として
房室ブロックを合併し，ペースメーカの植込みが必要にな
ることがある 380）．

VSD閉鎖術，三尖弁置換術，左室肺動脈心外導管手術
が行われる．左室圧が高い場合は，ダブル・スイッチ手術
（形態的左室をVSD経由で大動脈につなぎ，形態的右室と
肺動脈のあいだに弁付き導管を置き，同時に心房位血流転
換術も行う手術，または心房位血流転換術と同時に Jatene
手術を行う）を行う場合があるが，成人期の手術は困難で
ある．体心室右室機能の低下が著しい場合には，心臓再同
期療法や移植の適応となる場合がある．

1.9

冠動脈異常（先天性）
ここでは，病的意義のある 3つの代表的な冠動脈異常の
成人期の管理について述べる．
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1.9.1

左冠動脈肺動脈起始
左冠動脈肺動脈起始（anomalous origin of left coronary 

artery from pulmonary artery; ALCAPA/Bland-White-
Garland［BWG］症候群）では，左冠動脈が肺動脈から
起始しているため，おもに右冠動脈からの側副血行路を介
して還流され，左冠動脈領域は虚血に陥る．左室拡大，収
縮能低下，二次性僧帽弁逆流を生じる 392）．側副血行路発
達の程度により，症状出現時期は乳児期から成人期まで幅
がある．突然死の可能性があるので，診断がつき次第，お
もに左冠動脈を左冠動脈洞に移植する手術を行う．血行再
建の時期が早いほど心機能の回復はよい 393）．
1.9.2

冠動静脈瘻
冠動静脈瘻（coronary arteriovenous fistula）は，冠動脈
と心腔や肺動脈・冠静脈洞のあいだに異常な交通を認める
疾患である．無症状の小さな冠動静脈瘻に関しては治療の
適応はないが，一定量以上の短絡血流の場合は有意な容量
負荷となり，スチール減少や感染性心内膜炎の報告もある
ため，治療対象となる．治療は外科的瘻孔閉鎖術か，コイ
ルや閉鎖栓によるカテーテル治療がある．
1.9.3

左冠動脈対側大動脈洞起始
左冠動脈対側大動脈洞起始（left coronary artery origin 

from contralateral sinus）は，左冠動脈が大動脈と肺動脈
のあいだを走行することが比較的多く，その場合は運動時
に左冠動脈全体の虚血を生じ，突然死の原因となりうる．
手術は，”unroofing”により左冠動脈が正しく起始するよう
外科的に修復するのが最善だが，難しい場合は冠動脈バイ
パス術も有効である．無症状で診断をされた場合も，突然
死のリスクがあることから，とくに運動をする若年者では
手術がすすめられる 394）．

1.10

大動脈拡張性疾患
Marfan症候群にみられる弾性線維の断裂，消失を特徴
とするいわゆる嚢胞性中膜壊死とよばれる中膜組織変化
は，大動脈壁の脆弱性，弾性の低下をもたらし，大動脈拡
大，大動脈瘤，大動脈弁逆流，大動脈解離を高頻度に引
き起こす．さらに，大動脈壁弾性の低下は，冠血流の低下
や心室後負荷の上昇からの心室機能障害などを引き起こ
し，将来的に新たな心血管病の発症を加速する可能性を
包含する．こうした大動脈組織異常に基づく一連の疾患を
aortopathyとよぶ．
同様の病態は，大動脈二尖弁 308， 395， 396），大動脈縮窄 397），

TOF，単心室型心疾患，総動脈幹症，完全大血管転位な
どの先天性心疾患にも認められ，経年的に大動脈が拡張
し 312， 398–402），大動脈弁逆流の出現や，まれではあるが大動
脈解離を起こすことも報告されている 403， 404）．これら先天
性心疾患の大動脈中膜組織変性は，Marfan症候群とくら
べるとより軽度であり 312， 405），大動脈解離，大動脈瘤の頻
度もはるかに低いのが特徴である．また，Marfan症候群と
は異なり，大動脈壁の組織変化をもたらす明らかな原因は
特定されていないが，先天性心疾患の aortopathyにおける
大動脈拡大では，大動脈への容量負荷や圧負荷，さらには
二尖弁による血流異常がもたらすずり応力の変化など，血
行動態的因子の関与の重要性が指摘されている 405–408）．
大動脈拡大の危険因子，拡大の長期経過，弁逆流の予
後などに関する諸家の報告はかならずしも一致しておらず，
今後のデータの蓄積が必要である．また，Marfan症候群
では大動脈の拡張に対して一定の抑止効果があることが報
告されているβ遮断薬，ACE阻害薬，アンジオテンシン II
受容体拮抗薬などの先天性心疾患における大動脈拡大へ
の効果はいまだ不明である．さらに，大動脈拡大に対する
大動脈手術介入基準として，大動脈径の 55 mmを超える
拡張を推奨するものがあるが 5, 6），今後の検証事項である．

2．

チアノーゼ性先天性心疾患

2.1

Fallot四徴
大動脈弁の心室中隔への騎乗でその他の三徴，つまり心
室中隔欠損（VSD），右室流出路狭窄，右室肥大が生じる．
心内修復術は，右室流出路の狭窄解除とVSDの閉鎖であ
る．術式には径右心房－肺動脈によるアプローチ，右室切
開によるアプローチがあり，前者は弁輪温存をしたもので
は右心が保たれるケースが多いが，逆に右室切開例や肺動
脈弁輪切開例では遠隔期の肺動脈弁閉鎖不全により治療介
入を必要とする可能性が高い．わが国でもいまだに姑息手
術（Blalock-Taussig短絡術など）のみで生存している成
人例がまれに認められる．乳児期早期に治療がなされ，
薬物治療を受けていなくても，専門医によるフォローアッ
プはすべての症例で生涯にわたり必要である．術後 30～
40年に再手術が必要となるケースも増加している．重要
な合併症として致死性の不整脈（心室頻拍，心室細動）
があり，突然死の原因となる．継時的なホルター心電図は
その発見に有用である．
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治療は，不整脈に対する薬物，カテーテルアブレーショ
ンが選択されるが，血行動態により引き起こされている場
合は不整脈のみの治療では再発するので，外科治療を考慮
すべきである．また，致死性不整脈が認められれば，植込
み型除細動器の植込みは生命予後を改善する．慢性右心
不全を示す患者では病識が乏しく，エコー，コンピュータ
断層撮影（CT），磁気共鳴像（MRI），最大酸素摂取率，
心臓カテーテル検査などでの客観的評価が必要である．と
くに，MRIは右室の評価に有用で再現性が高いので，本
疾患のフォローアップには必須であり，再手術時期の決定
に有用である．
遠隔期の外科治療でもっとも多い肺動脈弁置換術は生体
弁で行われるが，患者の余命，症状，生体弁の耐久性によ
る再々手術の必要性なども考慮し，先天性心疾患の専門施
設で行われるべきである．欧米で採用されている径カテー
テル的肺動脈弁置換術のわが国への導入時期なども，手術
時期を決定する要因として考慮すべきである．不可逆的な
右室の心筋障害が起こる前に行えば，運動耐容能の改善が
得られる．大動脈弁閉鎖不全や上行大動脈の拡大も特徴的
であるが，修復後の Fallot四徴では 50 mm程度の上行大
動脈の破裂はまれであり，通常の大動脈瘤の適応では手術
にならない．大動脈弁閉鎖不全の場合は弁置換術が行われ
る．末梢肺動脈狭窄に対してはカテーテルインターベンショ
ンが推奨される．

2.2

完全大血管転位心房位血流転換術後
完全大血管転位の心房位血流転換術後の血行動態を特
徴づける要素は，心房内バッフルによる血流転換，体循環
を担う右室（systemic right ventricle）の 2つである．通常，
軽度から中等度の三尖弁閉鎖不全を合併し，悪化する傾
向にあり，この経過は右室不全に関係する．洞結節機能
不全症候群や心房粗動も術後長期における問題となる．洞
結節機能不全症候群の原因は，手術による洞結節や心房内
伝導組織への血流障害，切開後瘢痕による洞結節の線維化
とされる．心房粗動は予後不良因子の 1つである．

2.3

完全大血管転位動脈位血流転換術後
大血管レベルで血流転換を行う動脈位血流転換術は現
在の標準術式となっている．動脈位血流転換術の術後早
期死亡率は 1.8～15%で，長期生存率は 10～15年で
86～94%と比較的良好である．死亡原因は冠動脈狭窄に
伴う心筋梗塞および突然死，左心機能不全，術後肺高血
圧である．遠隔期の続発症は，右室流出路狭窄，大動脈

弁閉鎖不全，大動脈基部拡大，冠動脈狭窄が報告されて
いる 5， 409–428）．
動脈位血流転換術後の定期的な経過観察では，肺動脈
狭窄，冠動脈狭窄，大動脈基部拡大，そして大動脈弁閉鎖
不全に注意を向ける．

2.4

心外導管手術術後：肺動脈閉鎖兼心室中隔
欠損，総動脈幹遺残，両大血管右室起始

心外導管は，おもに二心室心内修復術において右室から
肺動脈へ血流を導く際に用いられる．対象疾患は，主肺動
脈を認めないか，低形成な肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損，
冠動脈走行異常のため通常の右室流出路再建が困難な症
例，総動脈幹遺残，一部の両大血管右室起始などである．
わが国では同種弁付き導管や異種弁付き導管の使用が限
られるため，自己心膜，異種心膜，ゴアテックス（EPTFE） 
シートや人工血管などを用いて弁付き導管を作成すること
が多い 429，430）．生命予後は悪くないが，遠隔期の導管狭
窄は避けられず，10年後の再手術回避率は 50～74%であ
る 431–433）．狭窄は導管内や吻合部での内膜の肥厚や石灰化．
導管の屈曲．弁の石灰化などにより生じる．また弁閉鎖不
全による右心不全の進行を認めることも少なからずある．
感染性心内膜炎の発生にも注意が必要である．心外導管
機能不全による右室の圧負荷・容量負荷は右房・右室心筋
傷害を引き起こし，右心不全や右房・右室を起源とする不
整脈を誘発する．完全大血管転位症に対するRastelli術後
は左室機能障害の残存が問題となる 434）．

2.5

Fontan術後（単心室，純型肺動脈弁閉鎖，
三尖弁閉鎖，左心低形成）

Fontan手術は，心室低形成や房室弁異常のため二心室
修復が困難である機能的単心室血行動態を有するチアノー
ゼ性先天性心疾患（単心室，純型肺動脈弁閉鎖，三尖弁
閉鎖，左室低形成など）に行う手術で，低酸素血症解消と
心室容量負荷軽減をおもな目的とした最終修復術である．
手術法は，大きくは右心房 -肺動脈結合と大静脈肺動脈吻
合（total cavopulmonary connection; TCPC）法に分類され
る．TCPC法は心房負荷が少ない利点がある．時代ととも
に改良が試みられ，心房壁の一部を利用する lateral tunnel
法（intra-atrial rerouting），利用しない intra-atrial grafting
法が用いられるようになり，最近では心外導管や下大静脈
を肺動脈に直接吻合する心外導管法（extra-cardiac rerout-
ing）が主流である 435）．
肺循環への駆出心室欠如から，おもに中心静脈圧（CVP）
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上昇（静脈高血圧）と体心室拡張能が肺循環を維持する．
結果的に，血行動態的にはCVP上昇，体心室前負荷障害，
後負荷増大による低心拍出量を特色とした慢性心不全病態
を示し，運動耐容能は低下している 436）．とくに成人では低
心拍出量であり運動耐容能が低いが，自覚症状と一致しな
い場合も多い 437）．また，成人 Fontan術後患者では，慢性
的な腹部臓器の静脈うっ血から肝機能，腎機能および腸管
機能への悪影響が懸念されている．術後遠隔期の合併症を
含めた問題を表 33に示した．これらのなかで管理，治療
に難渋する合併症は，房室弁機能異常を含む心機能異常や
不整脈を含む心血管系障害 436），肺動静脈瘻（pulmonary 
arteriovenous fistulae; PAVF）やプラスチック気管支炎 438）

を含む呼吸器系の問題，妊娠出産に関する諸問題，肺血栓，
脳梗塞や喀血を含む止血線溶系異常 439–441），またこれと関
連する肝疾患や蛋白漏出性腸症（PLE），さらに腎機能不
全 32）などがある．これらに加え，最近では糖脂質などの
代謝異常の存在が指摘され，心事故との関連が示唆されて
いる 442, 443）．とくに，Fontan循環に関連した肝臓疾患は
fontan associated liver disease（FALD）として認識され，
肝臓癌の発症を含め多くの知見が報告されている 444）．さ
らに，Fontan患者での aortopathyの知見もみられ 445），大
動脈解離も報告されている 446）．成人 Fontan手術後患者で
は，特異な循環に由来する房室弁や心機能不全を含む慢性
心不全病態に加えて，長期間の静脈高血圧による多臓器障
害が小児期とは異なる特殊な病態へ変化する可能性も示
唆され，多臓器疾患としての Fontan病態を詳細に把握す
ることが長期予後改善を目指す管理，治療戦略に重要で
ある 447）．

3．

チアノーゼ性先天性心疾患， 
未修復あるいは姑息手術後
成人期の未修復あるいは姑息術後のチアノーゼ性先天性
心疾患には，肺循環と体循環のバランスが保たれ，未修復
のまま成人期に達した例や，肺動脈床の異常のために未修
復あるいは姑息術にとどまる例が含まれる．一般的に運動
耐容能は低く，糖代謝異常（空腹時低血糖）を認めること
が多く，これらが予後予測の因子となる．経過観察に際し，
大動脈肺動脈側副血管の発達に起因する喀血や肺内出血
または心室への容量負荷，傍神経節腫や褐色細胞腫などの
腫瘍の合併にも注意する．内科的管理では，慢性低酸素血
症に続発する全身的な多臓器異常，精神医学的問題を含め
た包括的な管理が必要となる．

3.1

Fallot四徴
適度な右室流出路～肺動脈狭窄で，肺動脈血管床の発
達が良好な場合，未修復で長期生存が可能である．ただし，
未修復例の罹病率は高く，運動耐容能低下，大動脈閉鎖不
全と心不全，不整脈，脳膿瘍などの合併に注意する．成人
期に初回修復術の適応が考慮される例がある．

3.2

肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損， 
主要大動脈肺動脈側副動脈

中心肺動脈が低形成であることが多く，主要大動脈肺動
脈 側 副 動 脈（major aortopulmonary collateral arteries; 
MAPCA）の分布は多彩である．22q11.2欠失症候群の合
併を考える．経年的にチアノーゼの増悪，大動脈閉鎖不全

表 33 Fontan術後の問題点

  1. 精神 QOL低下

  2. 中枢神経 発達障害

  3. 栄養異常（カヘキシア，肥満）

  4. 心血管 心機能低下
　収縮，拡張，非同期
房室弁異常
aortopathy
内皮機能異常
不整脈
　徐脈，頻拍，房室ブロック
心臓自律神経異常

  5. 呼吸器 拘束性障害
PAVF
横隔膜神経麻痺
プラスチック気管支炎

  6. 骨，骨格筋 骨代謝異常
サルコペニア

  7. 生殖 月経異常
妊娠，出産

  8. 内分泌 甲状腺機能異常

  9. 糖脂質代謝 耐糖能異常
脂質異常（低コレステロール血症など）

10. 血液 赤血球増加，貧血
低リンパ球，低血小板
凝固・線溶系異常
喀血

11. 消化器 肝疾患（うっ血肝，肝硬変，肝癌）
PLE

12. 腎機能 うっ血腎，心腎連関
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と心不全，不整脈，喀血や脳膿瘍などに注意する．
MAPCAの評価にはCTやMRIが有用であるが，修復手
術の経験は少ない 448）．

3.3

単心室血行動態，肺動脈閉鎖・狭窄
単心室形態で，適度な肺動脈狭窄や閉塞性肺血管病変
を伴い，弁病変が軽度で，心内での動静脈血の混合が良好
であれば，未修復で生存可能な例がある．一方，肺血管床
の問題で Fontan手術に到達できず，Glenn手術や体肺短
絡術にとどまる例もある．経年的にチアノーゼの増悪，頻
拍性不整脈の出現，心不全の進行を認める．心不全，不整
脈，合併症などへの対症療法が中心となる．

3.4

無脾・多脾症候群
未修復の左側相同心（多脾症候群）では，成人期に到達
できる症例がある 449）．一方，未修復の右側相同心（無脾
症候群）では，1歳を過ぎて生存することはまれである．

3.5

三尖弁閉鎖
VSDがあり肺血流量が適当であれば，未修復で成人期
に達した例が複数ある 450）．

3.6

総肺静脈還流異常
上心臓型で心房間交通が大きく，肺静脈還流障害がない
場合には長期生存が可能である．成人期に心不全や心房細
動を伴い診断されることがある 451）．

3.7

修正大血管転位
修正大血管転位は，しばしば心室中隔欠損，肺動脈狭
窄 / 閉鎖，三尖弁異常を合併するが，血行動態が安定して
いれば心疾患に気づかれずに成人期に至ることがある 452）．
大きな心室中隔欠損合併で Eisenmenger 症候群となる例
や，肺動脈狭窄ないし肺動脈閉鎖合併でチアノーゼを呈す
る例もある．経年的に三尖弁逆流，体側右室収縮不全，房
室ブロック，不整脈などが出現するため，心不全や不整脈
発作の出現に注意する．完全房室ブロックが初発症状とし
て診断される例があり，房室ブロックの鑑別疾患として留
意する 453）．
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付表　成人先天性心疾患診療ガイドライン：班構成員の利益相反（COI）に関する提示

著者
雇用または指導的

地位 
（民間企業）

株主 特許権 
使用料 謝金 原稿料 研究資金提供 奨学（奨励）寄附金 /

寄附講座
その他
の報酬

配偶者・一親
等内の親族，
または収入・
財産を共有す
る者について
の申告

班員：
赤木　禎治

アボット
日本ライフライン

アクテリオン ファー
マシューティカルズ 
ジャパン

班員：
池田　智明

医療法人 尚豊会 みた
き総合病院
医療法人 尚徳会 ヨナ
ハ総合病院

班員：
庄田　守男

日本メドトロニック 
バイオトロニック
ジャパン

バイオトロニック
ジャパン
日本メドトロニック
ボストン・サイエン
ティフィック ジャパ
ン
セント・ジュード・
メディカル

班員：
安河内　聰
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マシューティカルズ 
ジャパン

協力員：
先崎　秀明
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マシューティカルズ 
ジャパン

協力員：
平松　祐司

泉工医科工業

協力員：
山岸　敬幸

アクテリオン ファー
マシューティカルズ 
ジャパン
アッヴィ合同会社

法人表記は省略．上記以外の班員・協力員については特になし
班長：市田　蕗子 なし
班員：市川　肇 なし
班員：大内　秀雄 なし
班員：角　秀秋 なし
班員：小垣　滋豊 なし
班員：坂﨑　尚徳 なし
班員：左地　勉 故人，COI申告事項は掲載しない
班員：白石　公 なし
班員：立野　滋 なし
班員：福嶌　敎偉 なし
班員：松尾　浩三 なし
班員：宗内　淳 なし
班員：八尾　厚史 なし
班員：山岸　正明 なし
班員：吉松　淳 なし
班員：芳村　直樹 なし

協力員：泉　知里 なし
協力員：稲井　慶 なし
協力員：犬塚　亮 なし
協力員：岩崎　達雄 なし
協力員：牛ノ濱　大也 なし
協力員：太田　真弓 なし
協力員：小田　晋一郎 なし
協力員：落合　亮太 なし
協力員：賀藤　均 なし
協力員：城戸　佐知子 なし
協力員：近藤　千里 なし
協力員：椎名　由美 なし
協力員：清水　美妃子 なし
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