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略語一覧

ACC American College of 
Cardiology 米国心臓病学会

ACE angiotensin converting 
enzyme

アンジオテンシン変
換酵素

ACHD adult congenital heart disease 成人先天性心疾患

AF atrial fibrillation 心房細動

AHA American Heart Association 米国心臓協会

APC atrio-pulmonary connection 右房肺動脈吻合

AR aortic [valve] regurgitation 大動脈弁閉鎖不全 /
大動脈弁逆流

ARB angiotensin II receptor blocker アンジオテンシン II
受容体拮抗薬

AS aortic [valve] stenosis 大動脈弁狭窄

ASD atrial septal defect 心房中隔欠損

ASO arterial switch operation 動脈スイッチ手術

AVSD atrioventricular septal defect 房室中隔欠損

BMI body mass index 体格指数，肥満指数，
体容量指数

BNP brain natriuretic peptide 脳性（B型）ナトリ
ウム利尿ペプチド

BT Blalock-Taussig ブラロック・トー
シッヒ

CA catheter ablation カテーテルアブレー
ション

CHD congenital heart disease 先天性心疾患

CIED cardiac implantable electronic 
device

植込み型心臓電気デ
バイス

CO cardiac output 心拍出量

CRT cardiac resynchronization 
therapy 心臓再同期療法

CT computed tomography コンピュータ断層撮
影

CVP central venous pressure 中心静脈圧

DORV double outlet right ventricle 両大血管右室起始

EF ejection fraction 駆出率

eGFR estimated glomerular filtration 
rate

推算糸球体濾過量
（率）

HFmrEF heart failure with mid-range 
ejection fraction

左室駆出率が軽度低
下した心不全

HFpEF heart failure with preserved 
ejection fraction

左室駆出率の保たれ
た心不全

HFrEF heart failure with reduced 
ejection fraction

左室駆出率の低下し
た心不全

HLHS hypoplastic left heart 
syndrome 左心低形成症候群

IART intra-atrial reentrant 
tachycardia

心房内リエントリー
性頻拍

ICD implantable cardioverter 
defibrillator 植込み型除細動器

LAVVR left atrioventricular valve 
regurgitation 左側房室弁逆流

LV left ventricle 左心室

LVEF left ventricular ejection fraction 左室駆出率

MR mitral [valve] regurgitation 僧帽弁閉鎖不全 /僧
帽弁逆流

MRI magnetic resonance imaging 磁気共鳴像

MS mitral [valve] stenosis 大動脈弁狭窄

NYHA New York Heart Association ニューヨーク心臓協
会

PAH pulmonary arterial 
hypertension 肺動脈性肺高血圧症

peak V
4

O2 peak oxygen uptake 最高酸素摂取量

PH pulmonary hypertension 肺高血圧（症）

PS pulmonary stenosis 肺動脈狭窄

PTFE polytetrafluoroethylene ポリテトラフルオロ
エチレン

PVO pulmonary venous obstruction 還流静脈閉塞

PVR pulmonary valve replacement 肺動脈弁置換術

PVR pulmonary vascular resistance 肺血管抵抗

QOL quality of life 生活の質

Qp/Qs pulmonary to systemic blood 
flow ratio 肺体血流比

RV right ventricle 右心室

sPAH shunt-associated PAH 短絡血流に起因する
肺動脈性肺高血圧症

TAPVC total anomalous pulmonary 
venous connection 総肺静脈還流異常

TCPC total cavopulmonary 
connection

上下大静脈肺動脈吻
合

TGA transposition of the great 
arteries 大血管転位

VF ventricular fibrillation 心室細動

VSD ventricular septal defect 心室中隔欠損

VT ventricular tachycardia 心室頻拍
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改訂にあたって

改訂にあたって

改訂の背景
近年の先天性心疾患（CHD）に対する手術の成績向上に

より，多くのCHD術後患者，とくに最近では重症度の高
い術後患者が急増し，一般の循環器診療の場で遭遇する
機会も増えてきている．したがって，長期生存患者の数は
本ガイドラインの前回（2012年）改訂時からさらに増加し
た．同時にこれらCHD術後の病態に関する理解が深まり，
CHD術後遠隔期の管理や治療の知見も蓄積されつつある．
病態の理解については最近の画像診断法の開発，管理や
治療については新薬の登場や手術とカテーテル治療法の進
歩がめざましい．
これらの最近の医療事情に沿ったガイドラインが望まれ
ることから，今回の改訂に至った．

対象疾患とその特殊性
本ガイドラインの対象はCHD術後遠隔期の患者，すな

わち主に成人先天性心疾患（ACHD）患者であるが，循環
動態に関連した遠隔期の問題を中心に，その管理と侵襲的
治療に焦点を当てることを意識した．ACHD患者について
は精神発達障害やうつ病などの精神疾患合併，医療保険
制度や障害者福祉制度などの社会的問題も指摘されている
が，本ガイドラインで扱えなかったこれらの問題に関して
は日本循環器学会による「成人先天性心疾患診療ガイドラ
イン（2017年改訂版）」1)の「I. 総論」の「8. 心理的問題」と
「9. 社会的問題」を参照されたい．
複雑なACHDでは修復手術（definitive repair）終了後

であっても，各々の疾患に特徴的な術後遺残症や新たな術
後続発症を有する患者が多く存在する．単心室循環の
Fontan術後，体心室が左心室でない修正大血管転位に伴
う循環はそれらの典型であるが，ACHD患者において最も
多く経験するFallot四徴術後の右室流出路狭窄や肺動脈弁
閉鎖不全などは，一般の循環器科医には馴染みのない循環
病態である．
しかし，これらACHD患者群の遠隔期における病態に
対する管理・治療法は十分に確立されていないのが現実で
ある．その主な原因として，CHD術後では，疾患や術式

の種類による相違のみならず，手術時年齢，補助手段，心
筋保護法，再建に用いた補填材料，使用した血液製剤な
ど，時代によって異なる種々の要因のため，心肺の形態
的・機能的状態の程度に大きな差異があり，同じ疾患，同
じ術式でも個々の患者の術後状態は千差万別であることが
挙げられる．さらに，ACHD本来の病態に加え，高血圧，
糖尿病，高脂血症などの生活習慣に関わる後天的要因，さ
らには，右心不全が多いACHD患者での臓器うっ血と関
連する肝腎機能異常などの多臓器機能異常が，ACHDの
病態をより複雑にしている．加えて，一般循環器病患者と
同様に生活の質（QOL）を意識した終末期医療の問題があ
る．複雑CHD患者を理想的に修復できない場合も少なく
なく，心血管機能や多臓器機能が早期に破綻し治療困難な
患者に遭遇するなど，生命の尊厳を意識した対応が要求さ
れる機会が増加している．
このように先天性，後天性，時代背景，QOLなど種々
の要素が絡み合うACHD術後病態の複雑性，患者数の急
増，そして，統一された知見の希少性を勘案すると，CHD
術後遠隔期に特有の管理や再侵襲的治療の適応と方法に
ついての標準的ガイドラインを提示する意義は大きいとい
える．

改訂の基本方針と主な改訂事項
本ガイドラインは，見やすく容易に理解でき，多くの医
療関係者に役立つものとすることを基本方針とし，各疾患
に共通する項目を総論として第1章～第3章で述べ，各疾
患ごとに特徴的な問題を各論として第4章に記載した．第
2章ではCHD術後遠隔期に問題となる主要な病態である，
心不全，不整脈，肺高血圧症を取り上げるとともに，「不
整脈」の項に「突然死」を追加した．また，ACHDの病態
への関与が重要となる生活習慣病と慢性腎臓病などを新た
に加えた．第2章の一部の項では，「先天性心疾患の特殊
性」の項目も新たに加え，一般循環器疾患患者とCHD患
者とにおける管理・治療の違いの有無を明記し，診療の助
けとなるように努めた（治療法などの適応基準の推奨クラ
ス分類とエビデンスレベルについては後述）．
前述したように，現在，CHD術後症例は増加しており，
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これに比例して再侵襲的治療が必要な症例も増加し，疾患
によってはこの数年間に集積したデータをまとめた報告が
増加してきた．特に前回のガイドライン改訂時に今回への
宿題となっていた，左心低形成症候群の遠隔期生存例が
増加している現状から，第4章の一項として加えた．さら
に，前回の改訂時から8年が経過し，終末期医療，緩和医
療といった患者との真摯な対峙が求められる機会が増加し
た医療現場を意識したものとした．

推奨クラスとエビデンスレベル
本ガイドラインにおける推奨クラスとエビデンスレベル

は，論文に基づき各執筆者が判断し，従来のガイドライン
の記載方法を踏襲した（表1，2）．また，一部の推奨表で
は医療情報サービス事業Mindsによる推奨グレードとエビ
デンス分類も併記した（表3，4）2)．
ガイドライン作成においては，できるかぎり多くの症例

を分析した確固たるエビデンスをベースにするのが好まし
い．しかしながら，CHDは多くの構造異常を含み，構造
異常の組み合わせも複雑であるため，長期予後などの多数
の症例を対象とする分析は，一部の疾患・病態を除いて報
告が少ない．また，重症疾患の中には近年ようやく長期生
存例が現れたものがあることなどから，術後遠隔期の合併
症の発症率や侵襲的治療の適応については，明確なエビデ

ンスに欠けることが多い．したがって本ガイドラインでは，
エビデンスのレベルとして多数を占めたのがレベルC（多
くの専門家の一致した意見）となってしまう．しかし，本
ガイドライン作成班会議において本邦の小児循環器科，小
児心臓外科，そしてACHD診療に深く関わる循環器内科，
さらに看護のエキスパートが，多数の専門家の一致した意
見であることを確認しているので，十分信頼できるものと
考える．
最後に，本ガイドラインの推奨事項を参照するにあたっ

ては，CHDに対する外科手術は近年，画像診断機能の進
歩に加え，手技，アプローチ，心筋保護法などが大きく変
遷していることから，今後は遠隔期成績も向上することが
予想され，術後の管理や再侵襲的治療の手法も変化する
可能性があることを念頭に置かれるよう，お願いしたい．

表 1 推奨クラス分類

クラス I
手技・治療が有効・有用であるというエビデンスがあ
る，あるいは見解が広く一致している．

クラス IIa エビデンス・見解から有効・有用である可能性が高い．

クラス IIb
エビデンス・見解から有効性・有用性がそれほど確立
されていない．

クラス III
No benefit

手技・治療が有効・有用でないというエビデンスがあ
る，あるいは見解が広く一致している．

クラス III
Harm

手技・治療が有害であるというエビデンスがある，あ
るいは見解が広く一致している．

※日本循環器学会の他のガイドラインから引用された推奨表では，
クラス IIIがNo benefitとHarmに分けられていないものがある．

表 2 エビデンスレベル

レベル A
複数のランダム化介入臨床試験またはメタ解析で実証
されたもの．

レベル B
単一のランダム化介入臨床試験またはランダム化介入
でない大規模な臨床試験で実証されたもの．

レベル C
ランダム化介入でない小規模な臨床試験，後ろ向き研
究，登録研究などの結果，または専門家の間での合意
に基づくもの．

表 3 Minds推奨グレード

グレード A 強い科学的根拠があり，行うよう強く勧められる．

グレード B 科学的根拠があり，行うよう勧められる．

グレード C1 科学的根拠はないが，行うよう勧められる．

グレード C2 科学的根拠はなく，行わないよう勧められる．

グレード D
無効性あるいは害を示す科学的根拠があり，行わ
ないよう勧められる．

（Minds 診療ガイドライン選定部会 . 2007 2). p. 16 より）

表 4 Mindsエビデンス分類
 （治療に関する論文のエビデンスレベルの分類）

I
システマティックレビュー /ランダム化比較試験の
メタ解析

II ランダム化比較試験

III 非ランダム化比較試験

IVa 分析疫学的研究（コホート研究）

IVb 分析疫学的研究（症例対照研究，横断研究）

V 記述研究（症例報告やケースシリーズ）

VI
患者データに基づかない，専門委員会や専門家個
人の意見

（Minds 診療ガイドライン選定部会 . 2007 2). p. 15 より改変）
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1.

経過観察の必要性―内科的

1.1

先天性心疾患の外科治療の変遷と課題
本邦におけるCHDに対する手術は1951年の動脈管開存
結紮術，1956年の人工心肺を用いたFallot四徴に対する開
心術の成功に始まる．1970年代から1980年代には人工心
肺装置の改良と膜型肺の導入により，長時間体外循環が可
能となり，さらに心筋保護液の導入とその改良は術後の心
機能温存に大きく貢献した．1980年代から1990年代には
限外濾過 3)の導入により，特に若年患者の術後状態が著し
く改善され，重症疾患や新生児・乳児期早期手術の安全
性が向上し，また1990年代には手術時期の低年齢化と適
応拡大が実現した．自己組織を用いた再建手術 4)も導入さ
れ，より低年齢児の複雑疾患に対する修復手術介入が可
能となった．2000年代にはCHD外科治療の標準化が進み，
新生児期手術の成績は大きく改善された 5)．治療成績安定
から約20年以上が経過し，それ以前の患者も含めて多く
のCHD術後患者，特に重症度の高いACHD術後患者が
急増している6)．
手術成績の安定により，CHD手術時期と術式の選択の主

眼は救命から遠隔期のQOL向上の獲得へと移行し，術後遠
隔期の遺残症，続発症や合併症とQOL維持のバランスを考
慮した最良の医療の提供が求められる時代となった．さらに，
重症度が高く治療介入の困難な患者では移植や緩和ケアな
ど，生命の尊厳の問題に対峙する機会も増加している7)．

1.2

術後の病態：遺残症，続発症，合併症
1.2.1
重症度別の予後
多岐にわたる構造と多様な修復術や心血行動態様式を

考慮し，CHD患者は軽度 /単純，中等度，および重度 /複

雑CHDに分類されることがある 8)（表5 9)）．ACHDでも同
様であり，この分類に基づいたさまざまな知見が報告され

表 5 先天性心疾患の複雑性の概略
軽度 /単純

〔未修復〕
孤発性・卵円孔開存または小欠損心房中隔欠損
孤発性・小欠損心室中隔欠損
孤発性・軽度の肺動脈狭窄
〔修復後〕
動脈管開存閉鎖後
二次孔型・静脈洞型心房中隔欠損修復後（遺残症なし）
心室中隔欠損修復後（遺残症なし）

中等度

大動脈左室瘻
部分・総肺静脈還流異常
部分・完全房室中隔欠損（一次孔型心房中隔欠損を含む）
孤発性大動脈縮窄
先天性大動脈弁疾患
先天性僧帽弁疾患
Ebstein病
右室流出路（漏斗部）狭窄
左室容量負荷増大を伴った動脈管開存
中等度以上の肺動脈弁逆流
中等度以上の肺動脈弁狭窄
修復されたFallot四徴
大動脈弁下・弁上狭窄（閉鎖性肥大型心筋症除く）
バルサルバ洞瘻，動脈瘤
静脈洞型心房中隔欠損
合併構造異常を伴った心室中隔欠損

重度 /複雑

チアノーゼ性心疾患（未修復）
両大血管右室起始，両大血管左室起始
Eisenmenger症候群
Fontan循環
機能的単心室
　 （両房室弁左室挿入，他の解剖学的異常を伴う機能的単心室）
大動脈弓離断，大動脈縮窄複合
僧帽弁閉鎖，左心低形成症候群
純型肺動脈閉鎖・心室中隔欠損を伴う肺動脈閉鎖
完全・修正大血管転位
三尖弁閉鎖
総動脈幹
上記疾患以外の房室結合または心室大血管結合異常
　 （クリスクロスハート，内臓錯位症候群，心室逆位など）

（Warnes CA. et al. 2001 9)を参考に作表）
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ている．
動脈管開存や心房中隔欠損などの単純疾患は，術後は

治癒した状態が期待されたが，より長期の予後では一般人
に比べ生活習慣病の危険因子を抱えやすく，虚血性心疾
患，脳梗塞，心不全や心房細動などの発症率が高いとされ
る10)．Fallot四徴，両大血管右室起始や完全大血管転位な
どの多くの複雑疾患でも良好な手術成績が得られるが，そ
の長期予後は多くの問題を抱える11)．単心室，三尖弁閉鎖
や左心低形成症候群などの重症複雑疾患でも，Blalock-
Taussig（BT）手術や Glenn手術などの早期介入により
Fontan手術の成績が安定したが，その遠隔期死亡率は依
然として高い 12)．現在も長期遠隔期のQOL向上を目指し
た術式の改良が模索されている13)．
複雑疾患術後の長期生存例の増加に伴い，疾患ごと，
術式ごとの術後の問題点が明らかになり，予後の改善を期
待したカテーテル治療や再手術などの侵襲的治療が積極的
に考慮されている．これらの術後遠隔期の問題点には，①
肺動脈狭窄や心室中隔欠損遺残などの遺残症，②Fallot術
後の肺動脈弁閉鎖不全や成長に伴う人工血管と体格のミ
スマッチによる狭窄などの，術前には存在しなかった続発
症，③術後遠隔期の切開線や心筋負荷により生じる不整脈
やFontan術後患者での体静脈圧上昇に関係した蛋白漏出
性胃腸症などの，新たな合併症が含まれる．
1.2.2
続発症，合併症への対応
これらの問題を抱えた患者では，日常生活での心血管系
への過剰な負荷，精神的肉体的疲労や感染といったストレ
スなどで容易に循環障害や循環破綻に至り，それが心不全
進行や不整脈発生の契機となり，入院治療や死亡に至るこ
とがある．したがって，不慮の事故の予防を見据えた専門
的な治療・管理が望まれるが，これらについての知見が乏
しい．
心不全では，Fontan循環やFallot術後など右室機能不
全を伴う病態が主体であり，左心不全主体の心不全治療を
適用できない．また，心室機能異常としては収縮機能障害
に加え，拡張機能障害も重要となるが 14)，左室駆出率
（LVEF）で分類した既存のガイドラインをCHD術後患者
に適用するには慎重である必要がある．さらに，単心室循
環や右心室が体心室の場合には心室再同期療法に関する
知見に乏しい15)．
不整脈ではカテーテルアブレーションが重要な役割を果

たす．治療デバイスの進歩が著しく，一般循環器領域での
知見をCHD患者に応用可能な場合も多いが，疾患により
解剖学的・生理学的特質が多様で，疾患ごとの知見も限定
的である．ペースメーカ治療ではデバイスの性能が著しく

進歩し，伝導障害改善機能に加え心機能改善機能や救命
機能も兼ね備えるようになり 16)，また植込み型除細動器
（ICD）も使用される17)．単心室循環や体心室が左心室でな
い患者での心室ペーシングでは，心室同期性を考慮しなけ
ればならない15, 18)．
肺循環異常・障害はCHD患者によく観察され，肺高血
圧症はその代表的病態である．近年，肺高血圧症の治療は
劇的に進歩したが，複雑CHD患者のみならず単純CHD
患者での知見も十分とはいえない19)．

aortopathyは多くのCHD患者に見られる病態だが，そ
の管理・治療法は標準化されていない 20)．患者の高齢化に
伴いサルコペニアなどの体組成も意識した運動や栄養管理
が重要とされる．これらの関連からも，高血圧や糖脂質代
謝異常などの生活習慣病はACHDの病態に悪影響をもた
らし，予後悪化要因となる21)．
脳神経発達障害，精神疾患はQOL低下の大きな要因で

ある．新生児期の外科治療での完全循環停止，術後急性
期の高度の循環不全や低酸素血症，循環不全の遷延，長
期挿管などが脳神経系後遺障害に関連することがある 22)．
加えて，うつ病などの精神疾患の罹患率が高く，予後と関
連することから23)，全人的な長期の経過観察が重要かつ不
可欠である．

1.3

術後経過観察
CHD術後の経過観察の特徴は，幼少期から成人期以降

へと，成長と発達を伴うことである．成長に伴い修復形
成・再建された直接侵襲部位と非侵襲部位との発育バラン
スの差が新たな狭窄などをもたらすため，修復時は良好な
結果でも，定期的な経過観察が不可欠である．
乳幼児では家族の病状理解と経過観察に対する協力が
重要で，家族の理解不足や誤解は小児患者の身体発育と
精神発達に影響する．幼年期，学童期の成長には適正な身
体運動が必要不可欠であり，患者の術後心肺機能に見合っ
た運動を促進すべきだが，心不全や突然死の可能性があ
る場合には十分な説明と対処が必要である．小学校高学年
生から中学生以降では「移行」を意識した診療を心がける．
危険因子の多い場合を除いて，将来の自立促進を意識した
管理・指導が好ましい．
成人期以降の患者は，CHD本来の病態に加えて生活習
慣病予防を意識した生活管理・指導が重要である．また，
就業，社会支援，女性では妊娠出産の問題と対峙する機
会が多くなる．家族や社会環境，本人の意思を尊重し，
QOL向上を目指した診療が不可欠になる．
手術法が発展途上であった時期のACHD患者では遺残
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症や続発症の発症率が高く，治療が困難な病態では移植
や終末期医療も念頭に置いた管理が必要である．第3章「5. 
診療体制」の項で述べるように，専門性を備えた独自の継
続的な管理体制を構築することがCHD修復後患者のQOL
の向上につながる24)．

2.

経過観察の必要性―外科的

CHDの大多数が外科的介入（修復術，姑息術）を要す
る．それぞれの疾患に合わせた治療戦略や術式の改良によ
り，成績は向上してきた．手術には人工材料を用いること
が多々あり，その耐久性や材料に対する生体反応について
経過観察を要する．また，術式の歴史的変遷や新たな術式
に関連した続発症の知見，そして再治療へ向けた計画など，
外科的観点からの状況判断も適切な治療方針の選択に重
要である．

2.1

人工材料の耐久性
修復術，姑息術ではさまざまな人工材料が使用される．

品質や性能の向上は著明であるが，感染，変性や石灰化な
どによる劣化，成長能の欠如による身体発育後のサイズ不
適合など，異物としての問題は解決されていない．した
がって，それに伴う追加手術，再手術を必要とすることも
少なくない 25)．
2.1.1
パッチ
パッチは欠損孔閉鎖や狭窄部拡大のため頻用される．材

質はグルタールアルデヒド処理した自己心膜，異種心膜
（ウシ，ブタ由来など），生体基材に定着させた自己細胞由
来のコラーゲン線維，ポリエステル（Dacron），延伸ポリ
テトラフルオロエチレン（ePTFE）などがある．いずれも発
育せず，術後遠隔期には結合組織（仮性内膜）で覆われ，
その後の石灰化につながる．
新鮮・無処理の自己心膜は，石灰化は低頻度だが，高
圧（左室圧や大動脈圧など）に晒される部位に用いると瘤
化する危険性が高い．
組織工学の手法を用いた材質は．自己内皮細胞による内
膜形成により変性や石灰化が生じにくく，発育の可能性も
期待されるが，未だ開発途上である．
2.1.2
人工弁
小児・青年期での人工弁使用にはサイズ，耐久性や抗

凝固療法の困難さなど特有の問題がある．生体弁と機械弁，
同種弁（ホモグラフト〔大動脈弁，肺動脈弁〕）がある．本
邦では特に右心系においてePTFEを用いた手製の弁が好
んで用いられている（表6）．
パンヌス形成，血栓弁などによる人工弁機能不全は再手
術の適応となる．加えて，身体発育に伴いサイズアップが
必要となる．適切な種類とサイズ，具体的な術式（特に侵
襲的な弁輪拡大の要否など）について十分に検討する必要
がある26– 30)．
自己肺動脈弁を用いた大動脈弁置換（Ross手術）では成
長が期待でき，抗凝固は不要である．一方，大動脈弁単独
の疾患を大動脈・肺動脈二弁の問題に拡大してしまう可能
性も秘めている31– 38)．

Ozaki手術は，弁形成と人工弁置換との中間に位置する
治療法である．グルタールアルデヒド処理を行った自己心
膜片で半月弁弁尖を作製し，左室・大動脈接合部近傍に
縫着する．早期血行動態は優れるとされるが，小児・若年
者における長期成績は不明である39– 43)．
a. 右心系

CHDの手術では右心系に対する処置が多く，三尖弁，
肺動脈弁の機能不全を生じることがある 44)（表7）．CHD
に関連する感染性心内膜炎では右心系に病変が多い．この
ため右心系に人工弁を要する頻度が後天性心疾患領域より
も高い．多くの例で生体弁が用いられる．特殊な状況では
機械弁を用いることもあるが，血栓形成の危惧は拭えな

表 6 先天性心疾患に用いられる人工弁の種類と特徴
生体弁
　 小児や若年成人，妊婦では早期の変性・劣化・石灰化による機
能不全を生じやすい．材質はグルタールアルデヒド処理したブ
タ大動脈弁，ウシ心膜弁で，さらに抗石灰化処理や枠組み（ステ
ント）への縫着・固定方法，弁尖処理法により弁機能，耐久性の
改善が図られている．ステントレス弁や心膜外巻弁も用いられ
る．将来のカテーテル治療（valve-in-valve）により外科的再手
術を回避することを目指した生体弁も製品化されており，右心
系で選択肢となる．小児期には右室流出路再建時に，自己心膜
あるいは異種心膜を用いた手製一弁つき流出路拡大パッチを用
いることで，早期の肺動脈狭窄を回避するのが一般的である．

機械弁
　抗凝固療法の煩雑さがある．

PTFE（ポリテトラフルオロエチレン）弁
　 本邦では肺動脈弁を含む右室流出路再建時に，ePTFE膜を用い
た弁尖を設置する手技（手製一弁付きパッチあるいは三尖付き
導管）が好んで用いられる．

同種弁（大動脈弁，肺動脈弁を含む凍結保存ホモグラフト）
　 右室–肺動脈間心外導管，大動脈弁位や難治性感染性心内膜炎
例で使用される．

自己肺動脈弁（Ross手術，Ross-Konno手術）
　 大動脈弁位で用いる．
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新生児・乳児期の一期的修復の安全性が増すとともに，単
心室など複雑心疾患では段階的修復のアプローチも体系
化されてきた．
2.2.1
二心室修復
Fallot四徴の修復については，特に本邦において1980年

代から，肺動脈弁逆流を最小限に留める工夫が積み重ねら
れてきた65– 69)．
左室を体心室とする解剖学的修復も積極的に導入され

た．完全大血管転位では，心房内血流転換から冠動脈移
植を伴う動脈スイッチ手術へ移行した70– 82)．修正大血管転
位では，体心室右室型の古典的二心室修復のみならず，解
剖学的修復（いわゆるダブルスイッチ手術を含む）を検討
することも多い83–102)．
小児期，若年成人期に抗凝固療法を回避できる弁形成
術は，房室弁だけでなく大動脈弁にも適応拡大が続けられ
ている．Ebstein病はコーン手術により多くの例で形成術
が可能となった103–105)．小児期や挙児希望女性にあっては，
大動脈弁疾患に対しRoss手術，Ross-Konno手術も主要
な選択肢である33, 106–116)．
特殊な二心室修復（心室中隔形成ventricular septation）

などは症例ごとの詳細な検討が必要である．
2.2.2
心室‒肺動脈間心外導管手術
三尖付きPTFE心外導管は国内多施設で使用され，良好

な中・長期成績が報告されている．海外ではホモグラフト
を用いた右室流出路再建後のグラフト感染の報告が一定数
あり，必ずしも人工血管使用例に勝るわけではない．経カ
テーテル肺動脈弁置換を積極的に行う背景からも，弁付き
人工血管の選択は少なくない．
発育への追随を目指して人工素材を用いない右室流出路

再建方法が，本邦では特に評価された経緯から 56, 65, 66, 117)，
有茎自己心膜フラップ使用や肺動脈 –右室直接縫着
（Barbero-Marcial法やLecompte法など）の術後例に遭遇
する118)．今後，肺動脈弁置換を計画する際には，各術式の
特徴と3次元的位置関係を慎重に検討する必要がある．
2.2.3
機能的単心室に対するFontan手術
本法は右房肺動脈吻合から心房内側方トンネル型（lateral 

tunnel）・心外導管型の上下大静脈肺動脈吻合へと変遷し
た 119–122)．Fontan循環は特異的・非生理的な循環であり，
肝腎機能，蛋白漏出性胃腸症の他，fenestration（有窓化）
の影響や不整脈など，経過観察項目が多岐にわた
る 12, 123–127)．房室弁・大動脈弁逆流，大静脈・肺動脈血流
路の血栓や狭窄など，外科的治療の対象となる要因も少な

い 45– 51)．肺動脈弁位には三尖付きPTFE心外導管やホモグ
ラフトも用いられる52– 56)．
b. 左心系
左心系での人工弁置換の適応を表8に示す．
2.1.3
人工血管
人工血管は大動脈などに用いる大口径人工血管と，体
肺動脈短絡などに用いる小口径人工血管とに大別される．
大口径ではポリエステル，PTFEや高分子化合物を用いて
いる．小口径のものは現在ではPTFE人工血管が主流であ
る．1990年以前の体肺動脈短絡手術では，ポリエステル
編みの血管も用いられていた．同じPTFE人工血管でも変
遷があり，壁の厚みや伸展性が改良されてきた．現在の太
さ表示は内径値となっている57– 59)．
ウシ頚静脈導管（静脈弁付き）も製品化された．遠隔期
の問題点として，易感染性や非発育性，仮性内膜形成・血
栓による狭小化・閉塞といった一般的な問題のほか，吻合
部仮性瘤の形成がある60– 64)．
組織工学技術やiPS細胞を用いた理想的人工血管は現在

も研究・開発段階である．

2.2

術式の進歩
術式，手術期管理や機材などの進歩により，複雑な長時

間の修復，より根治性の高い術式の選択が可能となった．

表 8 先天性心疾患における左心系での人工弁置換術の適応
•  先天性大動脈弁・僧帽弁疾患
 　 大動脈弁輪狭小例ではRoss手術や弁輪拡大術式（Konno手

術，Manouguian手術，Nicks法，Ross-Konno手術など）
を考慮する．

•  房室中隔欠損の左側房室弁逆流
•  修正大血管転位や心房内血流転換術後の完全大血管転位での
（体循環側）三尖弁逆流

•  単心室での共通房室弁逆流や三尖弁逆流など

表 7 先天性心疾患における右心系での人工弁置換術の適応
肺動脈弁置換
•  肺動脈弁逆流：Fallot四徴修復術後，など
•  心外導管機能不全（狭窄，弁逆流）：Fallot四徴＋肺動脈弁閉
鎖（Fallot極型），総動脈幹，完全大血管転位（III型）に対する
Rastelli手術後，など

•  Ross手術後の肺動脈再建，など

三尖弁置換
•  高度三尖弁逆流（Ebstein病や三尖弁異形成など）
•  経右房・経三尖弁的に心室内手技を行った複合疾患，など

右心系弁置換
•  右心系・感染性心内膜炎，など
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中等度以上の複雑CHD患者においては，外来受診ごと，
または少なくとも3～6ヵ月に1度は安静時心電図検査を施
行し，心電図波形や調律の変化をモニタリングする．
3.1.2
ホルター心電図
ホルター心電図検査の目的は，不整脈合併の有無とその
臨床的意義の評価，心臓自律神経機能の評価（心拍変動法，
心拍タービュランス），再分極過程の不均一性の評価（QT 
dynamics，T波オルタナンス），原因不明の失神・めまい・
動悸・胸痛の評価である 146)．24時間ホルター心電図で診
断できない場合，長時間記録が可能なイベントモニタや体
外式ループ式長時間心電計が有用なことがあり，考慮され
るべき検査法である．

CHD患者の突然死予測におけるホルター心電図の有用
性は報告により異なる 135, 147)．自律神経機能の評価につい
ては，CHDの自律神経活動は過去の手術による除神経，
開胸による肺障害合併の影響のため低下しているので，予
後の指標としては一般成人の場合に比して精度において劣
ると考えられる148)．
3.1.3
運動負荷心電図
運動負荷心電図検査は不整脈・虚血・治療効果・ペー

スメーカ作動状況の評価を目的として行う．運動中の心電
図のモニタリングにより，運動中の心拍数測定と不整脈や
伝導障害の検出を行い，ST変化やQT波形を評価する．
CHD患者における運動中の心拍数上昇の程度には，自律
神経機能に加え洞機能不全も関与するため，潜在性洞機
能不全を評価できる 149, 150)．心肺運動負荷試験の詳細は第
3章の「2. 運動」を参照のこと．
3.1.4
加算平均心電図
加算平均心電図は数百拍以上の心拍波形を加算平均し，

QRS終末部分の微小電位の有無を検出する．この微小電位
は心室の遅延電位であり，心室頻拍の不整脈基質となり，
将来の心室頻拍・突然死の予測因子となる151)．脚ブロック
を合併している場合にはその精度は劣る．CHDにおいても
ある程度は有用であるが，その報告は限られている151, 152)．
3.1.5
植込み型心臓モニタ
植込み型心臓モニタ（implantable cardiac monitor: 

ICM）は本邦では，原因不明の失神患者や潜因性脳梗塞患
者の心房細動検出のための使用が保険適用となっている．
日本循環器学会の「不整脈非薬物治療ガイドライン（2018
年改訂版）」153)では，ホルター心電図を含む長時間心電図
で原因が同定されない原因不明の再発性失神の患者や，治

くない128–132)．
1.5心室修復は二心室修復とFontan手術の中間型であり，
両群間で血行動態的にスペクトラムを形成している．将来，
Fontan循環へ移行せざるをえない症例もある．
2.2.4
姑息術
修復手術が実施できなければ，姑息術により血行動態的

バランスを保っていくことになる．肺高血圧やチアノーゼ
の程度と，これらによる循環効率，全身臓器への影響を注
意深く観察する．
肺動脈絞扼や体肺短絡術により肺血流を調節することが

多い．長期にわたるため，肺動脈の瘤状変形や狭窄，短絡
路の閉塞が起こりうる．Glenn循環では，側副血行路の発
達や肺動静脈瘻の進行に留意する．
ペースメーカやICDの植込みでは，経静脈的アプローチ

が適切でない場合，心外膜アプローチも選択肢となる．経
静脈的リードの抜去に際しては外科的スタンバイが必要な
ことがある．

3.

遠隔期の管理と治療に必要な
評価手段

3.1

心電図
3.1.1
安静時心電図
安静時心電図から得られる情報は多く，徐脈や頻脈など

の調律異常のみならず，P波，QRS波の形態から心負荷の
程度や刺激伝導系の位置を推定しうる．

P波の形態からは基本調律の位置を確認する．振幅は心
房負荷が強い場合には増加するが，心房リモデリングが進
むと低下する 133)．Fontan術後患者のP波幅は右房径と正
相関したとする報告がある134)．

QRS幅は，Fallot四徴をはじめとするCHD患者の心室不
整脈や突然死の危険因子として知られる 135–139)．Fontan術
後患者におけるQRS幅は心室容積，運動耐容能と密接に関
連し，不整脈時の血行動態破綻と関連したとの報告があ
る140–142)．さらに，「連続する2つ以上の誘導のR/S波に2つ
以上のノッチが存在するもの」と定義される fractionated 
QRS complex（fQRS）は，一般成人における心疾患で心
室不整脈や突然死の予測因子とされているが，CHDにお
いても予後や突然死と関連があるとの報告が散見され
る136, 139, 143–145)．
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診断モダリティの長所と短所を理解することが必要であ
る164)（表9）165)．
心エコー法に関しては，近年では3Dエコー技術が大き

く進歩し，組織ドプラ法，スペックルトラッキング法の活
用も広がり，従来の断層法やドプラ法と組み合わせた心機
能評価方法が浸透しつつある．
3.2.1
経胸壁心エコー法
ACHDにおいて経胸壁心エコー法は主に構造異常の診

断に用いられる．心臓の位置，静脈還流，心房心室関係，
心室大血管関係などが診断される 166)．ACHD症例ではす
でに修復手術が施行されていることが多く，区分診断に加
えて修復術後の遺残病変，続発症の診断を行う必要があ
る．断層法とドプラ法を組み合わせることで，心室への容
量負荷所見（心室拡張末期容積の増加，一回拍出量の増
加），圧負荷所見（心室の肥大，心室圧の上昇）の評価が
可能である．同様に，心房心室ごとに詳細な構造とその異
常の評価，左右心室機能評価，房室弁・半月弁の機能評
価が行われる．さらに，攪拌した生理食塩水を用いたコン
トラストエコー法は心内短絡のみならず心外短絡の診断に
も有用である．
3.2.2
ドプラ法
カラードプラ法は残存短絡血流の検出に有用である．連
続波ドプラ法は心室圧や狭窄病変による圧較差の評価・検
出に多用されている．ACHDにおいて肺動脈圧や右室圧

療方針を決定できない心原性を強く疑う失神の患者が適応
である（推奨クラス I，エビデンスレベルB）．CHD患者に
おいても，ICMでの失神の診断，不整脈の検出や治療方
針決定における有用性の報告がある154–156)．CHDにおける
ICMの適応は「不整脈非薬物治療ガイドライン（2018年改
訂版）」153)に準じる．

3.2

心エコー法
ACHD領域において画像診断レベルの向上は日進月歩

である．心エコー法はACHD診療の中心にあって，診断・
治療ガイド・病態評価の役割を担っている157–162)．心エコー
法を含め超音波検査の特徴である非侵襲性，簡便性，リア
ルタイム評価，検査場所を問わないといった長所が活かさ
れ，本邦では施設によっては外来診察室で診察を兼ねた心
エコー検査を行って，質の高い病態評価が即時に提供され
ている．
一方でACHDにおける心エコー検査では，心内構造や
心血管関係が複雑で解剖学的多様性が大きいため，心疾
患の診断自体が困難なことがある 163)．さらにACHD症例
の中には手術前からあった異常が術後も残存する遺残症，
術後に新たに生じた異常である続発症が併存しており，こ
れらの診断には心エコー法のみでなく，心臓MRI，心臓
CT，シンチグラフィ，カテーテル検査を組み合わせること
で構造異常や血行動態，心機能，心イベントリスクに関し
て質の高い情報が得られる時代となった．さまざまな画像

表 9 成人先天性心疾患の画像診断モダリティの比較
心エコー法 MRI CT シンチグラフィ

簡便さ ＋＋＋＋ ＋＋ ＋＋ ＋＋＋
移動性 ＋＋＋＋ － － －
被ばく － － ＋＋＋＋ ＋＋＋＋
ペースメーカ症例の安全性 ＋＋＋＋ ＋ ＋＋＋ ＋＋＋
金属アーチファクト ＋ ＋＋＋ ＋ －
空間分解能（mm) ＜1 ＜1～2 ＜1 5～10

時間分解能（ms) 20 30 75～175 －
右室容積・機能 ＋＋ ＋＋＋＋ ＋＋＋ ＋
右室圧 ＋＋＋ ＋ ＋ －
弁逆流重症度 ＋＋ /＋＋＋ ＋＋＋ － －
左室容積・機能 ＋＋＋ ＋＋＋＋ ＋＋＋ ＋＋
心筋バイアビリティ ＋ ＋＋＋＋ ＋ ＋＋＋
冠動脈近位部 ＋＋ ＋＋＋ ＋＋＋＋ －
残存短絡 ＋＋＋ ＋＋＋ ＋ －
心外構造物・病変 ＋ /－ ＋＋＋ ＋＋＋ －

（Valente AM, et al. 2014 165) より改変）
Copyright (2014) by the American Society of Echocardiography, with permission from Elsevier.
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されている．ASD閉鎖デバイス植込み手技の周術期ガイ
ドとして用いられる場合には，術前に欠損孔の位置・数・
rim（周縁）の評価，合併病変についての評価が行われ，術
中ではカテーテルガイドとデバイスの位置評価，デバイス
固定の確認，残存短絡有無の評価に用いられる169)．

TEEは一般的には鎮静または全身麻酔下に行われるこ
とが多く，カテーテル治療時は気道管理下に全身麻酔が必
要となる170)．代替法として心腔内エコー法が用いられるこ
とがある．TEEはその良好な空間分解能から広くACHD
症例に適用されるが，血管輪など大動脈弓の形成異常を伴
う症例では禁忌と考えられるため，適応には注意を要す
る171, 172)．
3.2.7
成人先天性心疾患に特有の状況
心エコー図の質は検者の技量に依存するため，ACHD

の心エコー検査では解剖，手術術式，血行動態の理解が
必要となる．さらに，心室容積や機能の評価は心構造自体
の複雑さによって困難となることがある．特に右室や単心
室の評価の場合がこれに該当する．ドプラ法による圧較差
の推定にも注意が必要で，右室流出路狭窄や大動脈縮窄，
連続する狭窄病変などでは評価に誤差を生じるため，カ
テーテルによる圧較差測定が必要となる．また心外病変で
ある静脈還流異常や大血管の描出は困難な症例が多いた
め，CTやMRIの併用がなされる．

3.3

CT，MRI
術後遠隔期に繰り返し施行できる非侵襲的な画像診断

法は重要である．成人例において心エコー法では描出が不
十分なことが多いため，再現性の高い心血管CTと心臓
MRIを用いた診断が有用である．
3.3.1
心血管CT
CTは高い空間分解能（～0.5 mm）を有し，1～数心拍に

おいて心周期の一部分を利用した短い収集時間で広い範囲
を撮影できる．また呼吸の影響を受けにくく，短時間で撮
影が可能である．近年は検査機器の進歩により被ばく線量
が大幅に減少しているが 173)，被ばく線量は撮影範囲，年
齢，体格，撮影設定により異なるため，各施設における体
系的な取り組みが重要である．若年症例が多く，不要な被
ばくを避ける必要があるため，使用可能な施設では低管電
圧撮影と逐次近似画像再構成の併用が推奨されている173)．
造影CTにおいて造影剤腎症のリスクを考慮すべき閾値は
eGFR（推算糸球体濾過量）＜30 mL/min/1.73m2であり（日
本医学放射線学会ほかによるガイドラインで推奨グレー

の推定には三尖弁逆流速度，心室中隔欠損を介した短絡
血流速度，右室流出路血流速度などを用いる．
3.2.3
組織ドプラ法
ACHDで組織ドプラ法は主として右室機能評価に用い

られる．カラードプラ法またはパルスドプラ法を用いる方
法があるが，通常は三尖弁輪の長軸方向移動速度（Ś ）を
パルスドプラ法で測定することが多い．Fallot四徴術後症
例が13％含まれた223症例の検討では，Ś ＜11 cm/sが心
臓MRIで計測した右室駆出率＜50％を最もよく予測し
た167)．
3.2.4
スペックルトラッキング法
近年，スペックルトラッキング法を用いたストレイン /ス

トレインレートは心筋収縮様式の評価において臨床的に有
用として注目されている．本法によるストレイン計測値に
ついては，計測機種ごとの測定値標準化が必要とされてい
るものの 168)，心筋組織性状や微細収縮様式の評価が可能
と考えられており，今後ACHD領域においてさまざまな
データ集積が期待される．
3.2.5
3Dエコー法
複雑な心形態のCHDでは，正常心構造で用いる心室容
積推測式を適用することが困難である．3Dエコー法は
CHDにおける心室容積や駆出率の評価に有用である164, 165)．
3.2.6
経食道心エコー法

表 10 先天性心疾患に対する経食道心エコー法の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

心房中隔欠損症に対する経皮的デバイス
閉鎖術における術前評価，術中ガイドと
して行う 169, 170)．

I B

心房中隔欠損症に合併した肺静脈還流異
常のスクリーニングとして行う 171)． I B

成人先天性心疾患患者における解剖，血
行動態の初期評価または経過観察目的に
行う．

I C

経食道心エコー法（transesophageal echocardiography: 
TEE）は評価範囲に限りがあるものの，経胸壁心エコー法
（transthoracic echocardiography: TTE）に比して良好な空
間分解能を有する．TEEによる3D評価は心構造異常の解
剖理解に有用で，特に心房中隔欠損（ASD），僧帽弁閉鎖
不全の評価に有用である．近年は三尖弁閉鎖不全にも応用
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位相画像では心拍出量や肺体血流比（Qp/Qs），弁逆流，
弁狭窄，左右肺血流の定量が可能であり，最近は血流の
仕事率や損失，Fontan術後の体肺短絡量の測定などが試
みられている．本法では最大流速範囲（VENC）を適切に
設定する，可能なかぎり乱流成分の少ない血流を選ぶこと
などが必要である178)．
心血管の3D形態評価には，ガドリニウム造影剤を使用す

る方法（MR血管造影）と，造影剤を投与せずに心電図・呼
吸同期を併用して3D画像を描出する方法とがあるが，後者
は撮影時間が長くなる傾向にある 177)．さらに遅延造影法
（late gadolinium enhancement: LGE）により局所的な心筋
線維化を描出できる．CHDにおけるLGEと心イベント予後
との関連はエビデンスに乏しく，LGEの臨床的意義は現時
点では不明である162, 177)．近年，び漫性心筋障害の定量的指
標としてT1マッピング法から求められる細胞外容積の測定
などが試みられているが 162)，現時点ではエビデンスに乏し
い．ガドリニウム造影剤による腎性全身性線維症のリスク
がある腎機能障害（eGFR＜30 mL/min/1.73m2）では，非
造影による画像診断法が考慮されるべきである178)．
心臓MRIは被ばくがなく，CHDの画像診断にはきわめ

て有用であるが，①撮像時間が長く，息止め困難の症例で
は画像の描出が不鮮明になる傾向にあること，②MRI非
対応のペーシングリード・ペースメーカ・ICDは禁忌であ
ること，③コイル，ステント，ワイヤ，人工弁などの金属
デバイス，MRI対応のペースメーカ・ICD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
質が劣化すること177)，などの限界がある．

3.4

心臓カテーテル検査
心エコー法，CT，MRIなどの非侵襲的検査法の進歩は
著しいが，CHDの心臓カテーテル検査はCHD術後遠隔期
にも有用で，他の検査には替えられない部分がある．例え
ばFontan術後症例では，長期予後と中心静脈圧が相関す
ることが明らかになってきたが 179)，この中心静脈圧は心臓
カテーテル検査でなければ測定できない．したがって，
CHD術後遠隔期の評価手段として心臓カテーテル検査が
なくなることはない．また，カテーテル治療目的に心臓カ
テーテル検査を行うことも近年増加している．
3.4.1
適応
心臓カテーテル検査は侵襲的な検査で合併症も存在す

るため，その適応は厳密であるべきである．CHDの多く
は心エコー法，CT，MRIなどの非侵襲的検査で形態的診
断が可能である．そのためCHD術後症例での心臓カテー

ドB，エビデンスレベル IVa（B）），発症予防には検査前後
の生理食塩水輸液が有効とされている（推奨グレードA，
エビデンスレベル II）174)．特に高齢者やチアノーゼ性腎症
合併例などでは注意が必要である．

CT検査が有用なCHDを以下に記載する．①冠動脈起
始異常・冠動脈移転の手術操作後（動脈スイッチ手術，
Ross手術など）における冠動脈起始部の大動脈との角度，
開口部の狭窄や大血管間走行による圧迫などの有無の確
認，②右室流出路心外導管に対して経皮的肺動脈弁留置
術などのカテーテル治療や外科手術を行う場合，石灰化の
評価，導管のサイズや位置の決定，治療に伴う冠動脈圧迫
の推定，右室流出路近傍を走る冠動脈の術前確認，③再
手術時の胸骨再切開に際して胸骨下に近接した心外導管
や心臓の位置確認，心臓の胸壁癒着および心外膜の評価，
④Fontan術後の血流路内，痕跡的心室内，肺動脈絞扼後
盲端内の血栓の検出，⑤非心血管系の周囲構造物（気道，
肺実質，骨）と血管の位置関係などの評価162, 175)．

4次元CT（4DCT）は2次元MRIに比べて時間分解能で
劣るが，近年では注目されている．後方視的心電図同期を
併用した64列以上のCTスキャン装置による撮影では，心
臓の拡張末期と収縮末期の画像が得られ，心室心房容積・
収縮能の評価も可能である175, 176)．今後は従来のMRI非対
応ペースメーカ植込み症例などで活用されることが予想さ
れるが，現時点ではCHDの画像診断におけるエビデンス
は乏しい．
3.3.2
心臓MRI
単純CTに比べて時間分解能，コントラスト分解能に優

れ，放射線被ばくがなく，複雑な構造物の3次元的描出が
可能である．造影剤を使用せずとも心室心房容積・収縮能
の評価，弁逆流・弁血管狭窄の定量的評価が可能である．
さらにガドリニウム造影剤を使用することにより，心筋組
織性状診断，心筋灌流（perfusion）評価が可能である．

AHA/ACCの 2018年ガイドラインでは，右室疾患の
ACHDにおいては右室容積・機能の評価に心臓MRIを推
奨し（推奨グレード I），複雑CHDにおいてはスクリーニン
グに心臓MRIが有用（推奨グレードIIa）としている3)．
右室計測については房室間の区別をつけやすい体軸横

断像を用いるほうが，精度と再現性のいずれにおいても優
れるとされている 177)．心室内腔の辺縁設定では，左右心
室とも乳頭筋や肉柱を心室内腔に含めて行われるのが一般
的であるが 177)，使用するソフトウェアにより異なる．右室
計測は自動計測ソフトを使用することができず，検者間誤
差が懸念されるため，同一患者を経時的に比較する場合に
は方法を一定にしておくことが重要である162, 177)．
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3.4.4
左心カテーテル検査
左室造影，大動脈造影，冠動脈造影は，多くの場合心

エコー法，CT，MRIで代用可能と思われる．しかし，複
雑CHDに伴う心室中隔欠損術後症例では，左室造影でな
ければ残存心室中隔欠損が明らかにならないこともあるた
め，左室造影が必要となることもある．
本邦のCHD術後症例の多くは未だ狭心症などの動脈硬
化性疾患の好発年齢には至っていないため，後天的な冠動
脈疾患の合併率は低いと考えられる．一方，冠動脈の起
始・走行の異常は多いが，これらはCTで十分に評価がで
きる．そのためルーチン検査として冠動脈造影を行うこと
は推奨されない（推奨クラスIII）．しかし，Jatene手術など
冠動脈を操作する手術後の症例では，術後吻合部冠動脈
狭窄が報告されており 185)，再手術前やカテーテル検査前
に冠動脈造影が行われることはある．
3.4.5
心内膜心筋生検
急性心筋炎，心アミロイドーシス，心臓移植後の拒絶状

態など，後天性疾患の要因合併が疑われなければ，CHD
術後症例で心内膜心筋生検が必要となることはきわめて少
ない．
3.4.6
カテーテル治療
カテーテル治療として経皮的心房中隔欠損閉鎖術，経皮
的動脈管開存閉鎖術，経皮的肺動脈形成術，体肺側副動
脈・静脈 -静脈短絡に対する塞栓術などが行われている．
また，Fallot四徴術後遠隔期の経皮的肺動脈弁置換術，経
皮的心室中隔欠損閉鎖術など，本邦には未導入の治療も，
今後は施行可能になると思われる．
また，術後症例で合併率の高い不整脈に対しては，電気
生理学的検査またはカテーテルアブレーションが行われる．
カテーテルアブレーションは3Dマッピングシステムなどの
装置の進歩により，CHD術後症例でも良好な成績が得ら
れるようになってきている186)が，併せて不整脈の誘因とな
る血行動態や遺残病変の評価を行うことも重要である．

3.5

バイオマーカー
CHD患者の心不全には多彩な病態が関与する．単心室
系循環，体心室右室，肺高血圧，右室拡大や右室機能不
全に伴う左室機能不全など，その特殊性は枚挙にいとまが
ない．治療を進めるうえで病態生理を明らかにすることは
診断の第一歩であるが，同時に，患者の現状を把握したう
えでの計画的な診療や適切な予後予測も，また重要な課題

テル検査の目的は，血行動態の評価とカテーテル治療が中
心となる．どの時期に心臓カテーテル検査を行うかは確立
されていないが，症状が出現してからの検査では肺高血圧
症や心不全が進行している可能性もあるため，他の非侵襲
的な検査の結果を基に遅滞なく行う必要がある．
3.4.2
アプローチ
小児では大腿動静脈からカテーテルを挿入することが多

い 180)が，成人では大腿動静脈以外に，左心カテーテル検
査は橈骨動脈や上腕動脈，右心カテーテル検査は内頚静
脈や肘正中静脈からも，カテーテルを挿入して行われる1)．
穿刺部位を決めるために重要な要素の一つは患者の年齢と
体格であるが，CHD術後症例に行う場合は，カテーテル
をどこから挿入できるかをよく検討する必要がある．例え
ば，近年では行われることが少なくなった original 
Blalock-Taussigシャント手術の術後の場合，シャント手
術を施行した側の上肢動脈からのアプローチでは左心カ
テーテル検査を施行できない．また，幼少時に心臓カテー
テル検査を複数回施行している症例では，大腿動静脈が閉
塞していることもある．通常の診察に加えて過去の手術記
録や心臓カテーテル検査報告書の確認が必要である．
3.4.3
右心カテーテル検査
右心カテーテル検査は血行動態の評価に必須である．特

に肺高血圧症（PH）はCHD術後症例で合併率が高く 181)，
その評価のためには心臓カテーテル検査が必要となる 182)．
ただし，CHD術後のPHの病態は，術前の状態はもちろん，
術後の遺残症・続発症・合併症が複雑に関わっているた
め，結果の解釈には細心の注意が必要である．
また，過去に高度のPHのため外科的治療が不可能と考
えられていた症例であっても，近年の肺血管拡張薬の進歩
により外科的な治療が可能になる症例が存在することが明
らかになってきた．treat and repairと呼ばれる治療である
が，薬物療法導入前後で右心カテーテル検査により肺動脈
圧，肺血管抵抗，肺体血流比（Qp/Qs）などを測定する必
要がある．treat and repairは心房中隔欠損に合併するPH
から始まった治療戦略である 183)が，最近では心室中隔欠
損に合併するPHに対する treat and repairの報告もみられ
る184)．
なお，心臓カテーテル検査でQp/Qsを求めるためには静
脈血のサンプリングが必要であるが，鎮静による患者の呼
吸状態の影響を受けたり，サンプリングエラーが存在した
りするため，計算値は絶対的なものではなく，病態と矛盾
しないかの検証が不可欠である．



20

先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン

である．
多くの場合，心臓カテーテル検査やCT，MRIなどで得

られた所見や数値を用いるが，それらと同等に重要な位置
を占めるのがバイオマーカーである 187)．ただし，CHD患
者の心不全の病態は多岐にわたるため，1つのバイオマー
カーですべての病態に有用性を発揮できるわけではない．
病態に応じたバイオマーカーの選択や複数のマーカーを組
み合わせた評価を考える必要がある．主なバイオマーカー
を表11に示す．
3.5.1
二心室循環
a. 体心室右室
修正大血管転位の未手術例や機能的修復術後例，完全

大血管転位の心房内血流転換術後例がここに含まれる．こ
れらの症例ではBNPおよびNT-proBNPがNYHA心機能
分類や最高酸素摂取量（peak V

4

O2）と関連するという報告
が多い 188–193)．ANPも同様に心不全の病勢判定に有効であ
る 194)．BNP≧36 pg/mL，ANP≧75 pg/mLが右室機能不
全の予測に役立つ 188, 194)．ただし，これらのマーカーでは
QOLとの関連性は認められておらず，この点で注意を要す
る195)．
一方，レニン・アンジオテンシン系ホルモンやカテコラ

ミンについては右室収縮能に関連するという報告もある
が，心不全の病勢には弱い相関しかない 196–198)．また，こ
れらの疾患の肺側心室（解剖学的左室）機能を反映するバ

イオマーカーは知られていない．
b. 肺心室右室

Fallot四徴の術後，心房中隔欠損（ASD）などの右室容
量負荷疾患と肺動脈性PHや右室流出路狭窄などの右室圧
負荷疾患がここに含まれる．BNPは総じて上昇してい
る199– 203)．ノルエピネフリン（NE）濃度がNYHA心機能分
類，peak V

4

O2と相関したとの報告があるが，その他のカ
テコラミンやレニン・アンジオテンシン系ホルモンとは有
意な相関はみられない 200)．

BNPは Fallot四徴術後や ASDの管理に有用であ
る 204, 205)．肺動脈弁置換術やASD閉鎖術を行うと，BNP
は右室容積の改善に比例して低下する 206)．また，PHにお
ける右室機能低下に伴って上昇がみられ，BNP≧150 pg/
mLで死亡率が上昇する 207)．システマティックレビューに
よってBNPとNT-proBNPが PHを伴うCHDの予後予測
に有用であることが確認されている 203)．肺血管拡張薬や
NO吸入はBNPを低下させるため，病勢判定にも有用であ
る 208)．ただし，肥満や腎機能障害がBNPの値に影響する
ため，注意が必要である 209, 210)．妊娠経過中にはBNPと
NT-proBNPは心室への容量負荷を反映して変動するが，
その意義についてはいまだ明らかでない．
その他，高感度トロポニン T，soluble suppression of 

tumorgenesis-2，ホモアルギニン，B7-H3が心不全の予後
予測に有用であると報告されている211– 215)．
3.5.2
単心室循環
Fontan術後患者のバイオマーカーの意義は十分明らか

になっていない．二心室循環疾患ではインターロイキン6
（IL-6），NE，高感度C反応性蛋白（hs-CRP），BNP，エン
ドセリン1（ET-1）が予後予測因子になりうるのに対して，
単心室循環疾患ではBNPとET-1のみが有意な予後予測因
子であるとの報告がある216)．しかし二心室循環においては
体心室が右室か左室かによってバイオマーカーの意義が
違ってくるように，単心室循環疾患においても心室形態に
よる相違が存在する可能性がある．また，右房肺動脈吻合
（APC）患者と上下大静脈肺動脈吻合（TCPC）患者では

BNPのレベルが大きく違う．心房筋からのBNP分泌があ
るため，右房拡大が必発のAPC患者では総じてBNPが高
い．著しい右房拡大のない症例でも50 pg/mL前後の上昇
がみられ，拡大が著しいと 200 pg/mLを超えることもあ
る 217)．一方，TCPCにおいては一般にBNPは低値で，通
常は基準範囲内である．

APC患者を中心とした研究では，BNPは心房の拡大を
反映するとともに，NEと組み合わせることで予後予測が
可能である 217）．TCPC患者を中心とした研究では，BNP

表 11 成人先天性心疾患診療で用いられる
 主なバイオマーカー
ナトリウム利尿ペプチド
　脳性（B型）ナトリウム利尿ペプチド（BNP）
　N末端プロ脳性（B型）ナトリウム利尿ペプチド（NT-proBNP）
　心房性ナトリウム利尿ペプチド（ANP）

レニン・アンジオテンシン系，カテコラミン
　レニン
　アンジオテンシン I
　アンジオテンシン II
　ノルエピネフリン

サイトカイン
　インターロイキン6（IL-6）
　可溶性腫瘍壊死因子α（sTNF-α）

心筋障害マーカー
　高感度トロポニンT（hs-TnT）
　トロポニン I

その他
　エンドセリン1（ET-1）
　肝細胞増殖因子（HGF）
　アンジオポイエチン2（Ang-2）
　増殖分化因子15（GDF-15）
　ガレクチン3
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は心室容積，拡張末期圧，心係数などと相関するが，単独
では予後予測因子にならない 218)．
そのほか，NEとアンジオテンシン IIは心室収縮能に逆
相関し，ANPは心係数と逆相関する 217)．心室形態の違い
では，左室性単心室においてBNP，NE，hs-CRP，sTNF
（可溶性腫瘍壊死因子）-RI，IL-6，ET-1が予後予測因子と
なる．右室性単心室では有意な予後予測因子となりうるバ
イオマーカーは見出されていない 216)．
いずれにせよ，心室形態，循環動態，術式の違いなど多
彩な因子が影響するので，従来のバイオマーカーでは単独
の指標や1つの数値レベルで有用性を検証することは困難
である．しかし，最近報告されたガレクチン3や増殖分化
因子15は予後予測因子として役立つとされ，今後の検証
が期待される219, 220)．
3.5.3
未修復例，チアノーゼ残存例
単心室循環でFontan手術が行われていない症例（未手
術例，短絡手術・肺動脈絞扼術・Glenn手術までの症例）

とEisenmenger症候群がこれに含まれる．チアノーゼが
BNPやNT-proBNPに影響を与えるかどうかはいまだ議論
がある．小児を中心とする研究では低酸素血症とBNPに
は相関がないとする報告がある一方 221)，成人を対象とした
研究では体水分状況にかかわらず，低酸素血症がある患
者のBNPがない患者と比較して高いと報告されている222)．

Fontan手術未到達の単心室循環患者では加齢に伴って
心室拡張末期圧が上昇していくが，BNPがこの上昇をよ
く反映する．拡張末期圧＜12 mmHgでは平均108 pg/mL
であったが，拡張末期圧＞12 mmHgでは平均234 pg/mL
まで上昇していたとの報告がある223)．ただし，血行動態が
各症例でさまざまであるため，絶対値よりも各症例の変動
から読み取っていく必要がある．

Eisenmenger症候群については，BNPは加齢に伴って
上昇するが，NYHA心機能分類や6分間歩行距離とは相
関しない 224)．予後予測には有用で，BNP≧50 pg/mLで死
亡率が上昇する 225)．持続的な上昇傾向も予後不良のサイ
ンである224)．

第2章　合併症の病態と治療

1.

心不全

1.1

病態
1.1.1
原因分類と主病態
CHDの手術における救命率が約95％に達している現在

において，術後の心不全管理は生活の質を含めた予後の
観点から，臨床上きわめて重要である．一般に心不全の原
因は，心筋の異常，負荷（血行動態）の異常，脈の異常に
分けられる．それらが単独または種々の程度に複合して，
心ポンプ機能（血液の拍出と流入）異常を来すことにより，

肺や体静脈系のうっ血と組織の低灌流を招来し，呼吸苦，
浮腫，易疲労感，運動耐容能低下といった心不全の症状を
引き起こす．CHD術後においても上記3つが主原因となっ
て心不全が起こることは共通である．

CHDの術後の状態は機能や構造の面から，①心室中隔
欠損や心房中隔欠損のように，ほぼ正常の機能，構造が得
られるもの，②生まれ持った形態上の問題から術後も残存
病変がやむなく残るもの，③機能的には正常の循環に近づ
くものの特殊な循環が残るもの，に分けることができる．
このうち，術後遠隔期の心不全が問題となるのは②と③で
あり，その代表的な疾患・病変を表12に示す．

Fallot四徴やその類縁疾患では，弁輪をまたぐパッチに
よる弁輪拡大や心外導管による右室流出路再建に伴う肺動
脈閉鎖不全による右室容量負荷，肺動脈狭窄による右室圧
負荷によって右心不全が進行する．Ebstein病や房室中隔
欠損の一部では残存三尖弁閉鎖不全や僧帽弁閉鎖不全に
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与しているのかについての詳細はいまだ不明である230)．
CHD術後の心不全では，ときに非CHD心不全と同様に，

血行動態異常や心筋異常が心室の電気的・機械的収縮の
非同期を招来し，心不全を進展させる要因になる 228, 231)．
負荷の異常，心筋の直接障害，そしてそれらによって惹起
される神経液性因子の活性化に代表される生体反応が，心
室リモデリングの進行と心不全の進展をもたらすという，
CHD術後の心不全進展病態パラダイムは，非CHD心不
全において成人で多い虚血性心疾患に基づく心不全とは共
通といえるが，CHDではその中心的役割の比重が残存継
続する負荷異常で大きいことは治療上，重要と思われる．
心不全は進行性であり，その進行を抑制すべく，適切な

時期に治療介入を行うことを目的に，成人における急性・
慢性心不全診療ガイドラインでは，器質的心疾患のないリ
スクステージ（Stage A），器質的心疾患を有するが心不全
症候のないステージ（Stage B），器質的心疾患を有し，心
不全症候を有する心不全ステージ（Stage C），難治性の心
不全ステージ（Stage D）のように，心不全のステージ分類
がなされており，エビデンスに基づき，無症候であっても
心不全進展の高リスク群であれば早期に治療介入すること
が推奨されている 232)．CHD術後の心不全は上述の病態に
鑑みて，すべてが Stage B以上に分類され，表12に掲げ
るようなCHD術後の特定病態・疾患における経時的経過
観察の重要性と必要に応じた早期からの介入の重要性が
示唆される．
1.1.2
病型分類
a. 右室不全，左室不全，単心室不全
心不全は不全に至る主たる心室により，右室不全と左室

よる心室容量負荷によって心不全が進行する．完全大血管
転位の心房内血流転換術（Senning手術，Mustard手術）
後や修正大血管転位に対する従来型の手術では，解剖学
的右室が高圧を支える体心室となるために，三尖弁閉鎖不
全と右室機能不全が加齢とともに増加してくる．また単心
室循環に対して行われるFontan手術では，右室の欠落と
いう意味において右心不全の一つの形であるとともに，心
室は後負荷上昇に対して不適合状態にある 226)．このよう
に，CHD術後遠隔期における心不全進展の主病態の多く
が残存継続する血行動態異常（負荷異常）であることは，
特筆すべきことである．

CHDではさらに，生まれつきの心血管機能異常，術前
の血行動態異常，手術侵襲による虚血，再灌流障害が，心
室自体の機能不全を招来し，残存する血行動態異常の背
景にある心不全進展増悪因子として関与していることもあ
ると思われる．例えば，大動脈縮窄・大動脈弓離断では，
大動脈は先天的に大動脈中膜組織異常に伴う壁硬化があ
り，狭窄解除後も後負荷上昇と，それに伴う心室圧負荷・
硬化といった病態がみられる 227)．また，Ebstein病や純型
肺動脈閉鎖の右室狭小化例では，心室機能異常，特に拡
張不全が先天的に存在し，心不全進展の要因となりうる．
これらの負荷異常，そして心筋異常は，心室への損傷刺
激として，心不全ストレス反応としての神経液性因子の活
性化，酸化ストレス上昇，血管内皮障害，炎症性サイトカ
インの上昇を生み，心室リモデリングの進行と血管機能異
常の進展を招くと考えられている148, 228, 229)．しかしながら，
成人における心不全進展に中心的な役割を演じている神経
液性因子の活性化に代表されるこれらの経路が，実際に
CHD術後の心不全進展にどの程度，そしてどのように関

表 12 先天性心疾患術後心不全の原因と疾患
疾患群 主な病変と病態 心不全の主病因

術後残存病変
がある

Fallot四徴，右室流出路形成
疾患群

肺動脈狭窄・逆流
大動脈硬化

右室容量・圧負荷
左室圧・容量負荷

Ebstein病，房室中隔欠損 房室弁逆流 心室容量負荷

大動脈縮窄，大動脈弓離断 大動脈遺残狭窄
大動脈硬化

心室圧負荷

左右短絡疾患 肺高血圧 右室圧負荷

特異な循環が
残る

単心室循環 Fontan循環

完全大血管転位，心房内血
流転換，修正大血管転位

体心室右室 右室圧負荷

Ebstein病，純型肺動脈閉鎖，
低形成性心室疾患群

拡張不全
（収縮不全）

心室機能不全
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左室のHFpEFや肺高血圧症は右室のHFpEFを招来する
危険因子であり，疾患としてはFallot四徴，大動脈縮窄・
大動脈弓離断，完全大血管転位などが含まれている14)．右
室のHFpEFは肝うっ血所見と関連が深く，HFrEFよりも
運動耐容能が低く予定外入院が多いと報告されており14)，
CHD術後心不全における右室HFpEFの病態認識の重要
性が示唆される．また，手術による心膜切開や癒着による
収縮性心外膜炎様の病態が，CHD術後HFpEFを呈する
こともある．しかしながら，右室はもとより左室における
CHD術後のHFpEFに関する知見はまだきわめて限定的で
あり237)，今後のデータの集積によりさらなる詳細な病態把
握と予防法・治療法の確立が必要と思われる．

1.2

薬物治療
「心不全」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 /また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」と
定義されている 238)．成人心不全の多くの症例においては，
左室機能障害が関与しており，日本循環器学会の「急性・
慢性心不全診療ガイドライン（2017年改訂版）」においては，
左室駆出率（LVEF）が40％未満に低下した心不全（HFrEF），
LVEFが50％以上に保たれている心不全（HFpEF），その境
界にあたるLVEFが40％以上50％未満の心不全（HFmrEF）
に分類されている238)．薬物治療は心不全症状の改善のみな
らず，予後改善も考慮して行う必要があるが，薬物治療に
よる予後改善効果が証明されているのはHFrEFに対しての
みである．

CHD術後遠隔期の心不全の病態は多岐にわたっており，
その病態に合った管理方法を考慮しなければならない．一
方，CHD術後遠隔期症例に対する大規模臨床試験の報告
はないため，成人の心不全治療の知見を踏まえた薬物治療
がなされている．
1.2.1
HFrEF
HFrEFにおいては交感神経系，レニン・アンジオテンシ

ン・アルドステロン（RAA）系が賦活化され，進行性の左
室拡大と収縮性の低下が生じ，死亡や心不全悪化などの
心血管イベントにつながると考えられている．これらの神
経内分泌系を阻害（RAA系阻害薬，β遮断薬）することで
心不全の予後を改善する薬物治療が推奨されている 238)．
CHDの左室機能不全に関して大規模臨床研究は存在しな
いが，解剖学的左室が体心室を担う疾患での左室機能不
全に対する薬物治療は一般的には推奨される．

不全に分けられる．これらの分類の意義は，両者の病態や
症状に若干の差異を認めることである．CHD術後心不全
においては，CHDには右室病変を持つ疾患群が多いこと
と関係して，右室不全の割合が非CHDによる心不全に比
して多いといえる．表12に右室不全，左室不全の大まか
な分類を示してあるが，心室間相互作用により，右室不全
は左室の収縮拡張に，左室不全は右室の収縮拡張に少な
からず影響を与えていることを常に認識する必要があ
る 233)．また，CHDの特殊な病態として，左室・右室不全
の双方の特徴を呈しうるFontan循環に代表される単心室
不全が存在する．
b. 収縮不全と拡張不全
心不全はポンプ機能異常の主因により，収縮能としての

「左室駆出率（EF）が低下した心不全」（heart failure with 
reduced EF: HFrEF）と，「EFの保たれた心不全」（HF with 
preserved EF: HFpEF）に大きく分類できる．HFpEFは，
「EFが保たれているが心不全症状があり，拡張機能異常が
あるもの」と定義される．もちろん「EFが保たれている」と
いうのは，どのレベルを「保たれている」とするのかやや曖
昧であり，かつ軽度に低下したものではHFrEFとHFpEFの
混在した病態である可能性もあるため，最近の成人におけ
る急性・慢性心不全診療ガイドラインでは「EFが軽度低下
した心不全」を別途 HF with moderately reduced EF
（HFmrEF）としている 234)．これらの分類が重要性をもつの
は，心不全の背景となる原因と主病態，そして治療に対す
る反応がそれぞれで大きく異なるからである．

CHD術後の心不全は，心室が拡大し EFが低下する
HFrEFであるとの認識がこれまで一般的であった．しかし
ながら近年の報告では，CHD術後においてもHFrEF以外
に，HFpEFに相当する病態も存在することが示されてき
た 14, 235, 236)．CHD術後のHFpEFは左室，右室ともに認め
られ，左室では，① 1歳前後という比較的年齢の低い児を
中心としていること，②Fallot四徴，大動脈縮窄・大動脈
弓離断，総肺静脈還流異常など特定の疾患の手術後に多
くみられること，③心室の拡大はないが，求心性肥大を来
し，拡張障害を有すること，④血圧が高いこと，⑤レニン・
アンジオテンシン・アルドステロン系とナトリウム利尿ペ
プチド系の活性化にアンバランスを認めることなどの特徴
を有し235)，また心室圧-容積関係を用いた詳細な評価では，
安静時に心室の収縮期・拡張期双方のstiffeningと動脈エ
ラスタンスの上昇に示される動脈の stiffeningを認めるこ
と236)，さらに収縮能，拡張能の予備能低下も認め，それら
が冠血流の酸素需給アンバランスと関連していること，な
どが報告されている236)．
一方，右室に関してもHEpEFの病態が報告されている．



24

先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン

ルイシグアトも，VICTORIA試験でHFrEF患者の心血管
死や心不全再入院を抑制した 242)．これらの新規治療薬の
CHDにおける心不全に対する効果は未知であるが，今後
の検証に値すると考えられる．
1.2.2
HFpEF
CHD術後遠隔期では，容量負荷や圧負荷のため右室機

能不全，肺心室機能不全の発生率が高く，また，HFpEF
類似の病態を示すことがある．開心術後であることから，
心不全の病態として収縮性心膜炎の関与も考慮する必要
がある．非CHD症例においても右室機能不全・肺心室機
能不全の予後改善を目的とした治療は確立されていない．
以下の薬物治療は，主に非薬物的な治療が除外された場
合，心不全症状の改善を目的に使用される．
a. 利尿薬
うっ血に基づく労作時呼吸困難，浮腫などの症状を軽減
する．ループ利尿薬を基本に用いる．血清ナトリウム値や
血清カリウム値の低下をきたす可能性があり，電解質の変
動に留意が必要である．バソプレシンV2受容体拮抗薬ト
ルバプタンは，集合管にあるV2受容体を遮断することによ
り水の再吸収を阻害し，水利尿を促す．低ナトリウム血症
を回避し，うっ血を改善する．
b. 肺血管拡張薬
肺動脈性肺高血圧症合併症例においては，エンドセリン

受容体拮抗薬，ホスホジエステラーゼ（PDE）V阻害薬，
グアニル酸シクラーゼ阻害薬，プロスタサイクリン製剤が
認可されている．詳細は「2. 肺高血圧症」を参照のこと．
1.2.3
慢性心不全急性増悪
急性増悪時の治療目標は，自覚症状を早期に改善し，改

善された状態を維持することである．そのためには病態の
迅速な把握が不可欠である．CHDの慢性心不全急性増悪
は，もともと右心系に構造異常が多いことから，右心不全
の割合が高いことが特徴である．
心不全治療薬を服用している患者が急性増悪したとして

も，基本的には心不全治療薬投与は継続するべきである．
しかし，ショック，組織低灌流，高度の徐脈，高カリウム
血症などを呈している場合は，減量および中止を考慮する．
病態が安定したら再開，あるいは目標用量まで増量する．
以下に，慢性心不全急性増悪の際に使用する薬物を挙

げる．
a. 利尿薬
利尿薬は体液貯留による肺うっ血や浮腫などの心不全症
状を軽減する．即効性のあるループ利尿薬が頻用されてい
る．静脈注射にて十分な利尿効果が得られないときは，持

一方，大血管転位の心房内血流転換術後や修正大血管
転位など，解剖学的右室が体心室機能を担っている症例や
Fontan術後の症例に対しては，予後改善効果は明らかで
はない．しかし，体心室右室症例やFontan術後症例であっ
ても，体心室のEFが低下しているACHD患者では，成人
心不全のガイドラインで奨励されているHFrEFに準じた
薬物治療を行うことが一般的である．
また，CHD術後遠隔期の小児症例については，大規模
臨床試験は存在しない．成長期に薬物療法を継続すること
による成長への影響も明らかになっていないが，HFrEFに
対しては成人同様の薬物治療を行うのも一般的である．
以下に代表的な薬物とその留意点を挙げる．
a. ACE阻害薬
成人のHFrEFにおいて，心不全患者の生命予後改善効

果および心血管イベント抑制効果が大規模臨床試験におい
て証明されている．無症状の左室収縮機能不全についても，
心不全の入院を抑制し，生命予後を改善することが明らか
になっている．CHD術後症例においては，右左短絡のあ
る症例や肺血流を短絡に依存している場合には，低酸素血
症を増悪する可能性についても留意が必要である．近年，
Fontan循環不全では体血管抵抗が低下する症例があるこ
とが報告されており179)，ACE阻害薬の適用は慎重を期す
必要性が示唆されている．副作用として咳嗽，血圧低下，
腎機能増悪，高カリウム血症に留意が必要である．
b. アンジオテンシン II受容体拮抗薬
成人のHFrEFにおける大規模臨床試験により予後改善
効果が示されているが，ACE阻害薬を超える効果は示さ
れていない 239)．咳嗽などの副作用によりACE阻害薬を使
用できない症例に投与を検討する．
c. ミネラルコルチコイド受容体拮抗薬
成人のHFrEFにおける大規模臨床試験により有用性が
確認されている．他のRAA系阻害薬との併用にて血清カ
リウムの上昇をきたしやすいので，留意が必要である．
d. β遮断薬
無症候性・症候性のいずれにおいても，HFrEFに対し

て大規模臨床試験で有効性が確認されている 240)．β遮断
薬の効果には用量依存性があるため，少量から開始し，増
量に際しては自覚症状，脈拍，血圧を参考にして，心不全
の増悪や低血圧・徐脈に注意が必要である．
e. 今後期待される治療薬
糖尿病治療薬であるナトリウム・グルコース共輸送体2

（SGLT2）阻害薬が成人心不全治療薬として注目されてい
る．ダパグリフロジンはDAPA-HF試験で，糖尿病の有無
にかかわらずHFrEF患者の心不全増悪と死亡を抑制し
た 241)．経口可溶性グアニル酸シクラーゼ刺激薬であるベ
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動態の悪化をきたすため，段階的な減量が必要である．
PDE III阻害薬は，β受容体を介さずにcAMPの分解を

阻害することで効果を発揮するので，カテコラミン抵抗状
態にも有効な可能性がある．血管拡張作用と強心作用を併
せもち，心筋酸素消費量の増加がカテコラミン薬に比して
軽度であり，硝酸薬に比して耐性が生じにくい 245)．血圧
低下や不整脈出現に注意しながら持続静注にて開始する．
d. 鎮静薬
鎮静薬は交感神経緊張の著しい亢進を鎮静することに

よって細動脈や体静脈を拡張し，心拍数の減少による心筋
酸素需要減少をもたらす．細動脈の拡張により後負荷は軽
減され，また静脈系の拡張により静脈還流量は減少し，肺
うっ血は軽減される 246)．血管の拡張が過度になると血圧
は低下するため，低血圧，徐脈，高度房室ブロックを合併
する患者では注意を要する．

1.3

非薬物治療
1.3.1
慢性心不全
a. 遺残症，続発症に対する再手術，カテーテル治療

CHD修復術後の心不全の原因の多くはCHDの遺残症
あるいは術後遠隔期の続発症による弁膜症，心血管構造の
異常である．これらの異常を適切なタイミングで外科的あ
るいは経皮的に修復することは，心不全症状を軽減し進行
を抑制するのに必須である．一方，心機能低下が進行した
場合の介入はリスクが高くなるので，その適応については
十分な検討が必要である．
各疾患に生じうる遠隔期合併症を熟知し，適切な時期に

治療介入するために外来での経過観察が必要である．詳
細は第4章を参照されたい．
b. 不整脈に対する介入
徐脈性・頻脈性不整脈は発症率の高い術後遠隔期合併

症で，心不全増悪の誘因としても大きな割合を占め
る247, 248)．
徐脈性不整脈に対するペースメーカ植込みの適応につい

ては，CHDや施行術式，不整脈の種類別に推奨が規定さ
れている 153, 249)．植込みの適応の詳細は別項に譲るが，徐
脈性不整脈により心不全増悪をきたしている際はペース
メーカ植込みによる心拍数増加が有用である．三尖弁置換
術後症例，心外導管を用いたFontan術後症例では，解剖
学的に経静脈リードでのペースメーカ植込みが困難であ
り，心外膜リードでの植込みが必要となる．チアノーゼ残
存症例では経静脈的なペースメーカ植込みは技術的に可能
であることが多いが，感染性心内膜炎のリスクが高くなる．

続静脈注射を試みる．ループ利尿薬のみで利尿効果が不
十分である場合には，作用部位の異なる利尿薬，すなわち
サイアザイド系利尿薬やミネラルコルチコイド受容体拮抗
薬との併用を考慮する．トルバプタンによる遠位尿細管で
の水再吸収の抑制による水利尿は，低ナトリウム血症をき
たす心不全患者に有用である．
いずれも体液管理には有用であるが，生命予後改善効
果は確認されていないため，うっ血が改善されたら中止を
検討する．
b. 血管拡張薬
血管拡張薬は左室の後負荷を軽減し，体液分布の是正，

心拍出量の増加が期待できるため，血圧上昇に伴う急性左
心不全に用いる．一方，血圧低下をきたすため心原性
ショックの症例には使用できない．CHDにおける慢性心
不全の急性増悪は血圧上昇を伴わないことも多いので，病
態を考えて使用することが必要である．また，投与開始後
の血圧を含めた全身状態の継続的な観察とともに，低血圧
による腎機能増悪にも留意する必要がある．血管拡張薬に
はニトログリセリン，硝酸イソソルビドなどの硝酸薬やカ
ルペリチド（遺伝子組換えhANP）がある．
c. 強心薬，昇圧薬
強心作用を有する薬物は，血圧低下，末梢循環不全，
体液量補正への抵抗性を示す患者に使用される．強心薬
は短期的には血行動態や臨床所見の改善に有効だが，不
整脈，心筋虚血，心筋傷害をきたし，生命予後を不良にす
ることがある243)．また，短絡残存症例においては強心薬使
用による短絡量の変化にも注意が必要である．適応病態，
薬物の選択，投与量，投与期間に十分注意を払い，必要
最少量および最短期間での使用にとどめるのが望ましい．
ドブタミンはβ 1，β 2，α 1受容体刺激作用を有する．血
管平滑筋に対するα 1とβ 2作用が相殺され，主にβ 1受容体
刺激作用を発揮する．ドパミンはノルアドレナリンの前駆
物質である．中等度の用量（2～10 μ g/kg/min）ではβ 1受
容体刺激作用と心臓および末梢血管からのノルアドレナリ
ン放出増加により陽性変力作用，心拍数増加作用，α 1受容
体刺激による血管収縮作用を示し，高用量（10～20 μ g/
kg/min）ではα 1刺激作用が優位となり血管抵抗が上昇
する．
ノルアドレナリンは末梢のα受容体に働いて強力な末梢
血管収縮作用を示す．他の強心薬を用いても心原性ショッ
クから離脱できない場合や，敗血症性ショックなど末梢血
管抵抗低下を伴う心原性ショックがよい適応である．理論
上は高心拍出量，体血管抵抗低下をきたしたFontan循環
不全に効果が期待できるが，個々の症例に対して慎重に検
討する必要がある 244)．いずれも急激な減量や中止は血行
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e. 呼吸補助療法
小規模の検討ではあるが，CHDにおいて睡眠呼吸障害

（sleep-disordered breathing: SDB）の合併が多いと報告さ
れている 254)．閉塞型睡眠時無呼吸症候群（obstructive 
sleep apnea syndrome: OSAS）に対しては持続的陽圧呼吸
（continuous positive airway pressure: CPAP）を中心とし
た治療法が確立されている 255)．しかし，OSAS合併心不
全症例あるいはOSAS合併CHD症例に対するCPAPの予
後改善効果については大規模臨床研究が行われていない．
現時点では，SDB診療ガイドライン255)に従って治療され
るべきである．Fontan手術後では陽圧換気にて中心静脈
圧が上昇するとの報告もあり，導入は慎重に行うべきであ
る256, 257)．
1.3.2
急性心不全
急性心不全により血行動態が不安定となり，肺水腫，
心原性ショック，低心拍出症候群，多臓器不全をきたし
ている症例では，成人の急性心不全の治療と同様に，人
工呼吸管理による呼吸補助，大動脈内バルーンパンピン
グ（intra-aortic balloon pumping: IABP），体外膜型人工
肺（extracorporeal membrane oxygenation: ECMO）によ
る循環補助，急性血液浄化療法を考慮する．CHDにおい
ては，解剖学的複雑性（下大静脈欠損，大動脈縮窄）や術
後の大血管の閉塞，狭窄により，これらのサポートの導
入が困難であることもある．また，成人の急性心不全と
同様の管理指標が適切とは限らない症例もある．さらに，
小児症例は成人と体格が異なるため，体格に応じたデバ
イスの選択と管理が必要となる．
確立されたエビデンスは存在しないため，機械的サポー

トに習熟した施設にて，個々の症例に対して治療方針を慎
重に検討する必要がある．

1.4

非同期および心臓再同期療法
表 13 先天性心疾患患者に対する心臓再同期療法（CRT）の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨
グレード

Minds
エビデンス
分類

体心室左室で , NYHA心機
能分類 II～ IVの慢性心不全
を呈し，左室駆出率 35%
以下，QRS幅 120 ms以上
の完全左脚ブロックで洞調
律の場合

I B A II

一方で，心外膜リードでの植込みも側副血行路が多く，手
術リスクが高い．いずれのアプローチにもメリットとデメ
リットが存在するため，症例ごとに検討する必要性がある．
近年認可されたリードレスペースメーカは，解剖学的に
複雑な症例や術後の上大静脈閉塞を合併するCHD症例に
有用である可能性がある．また，三尖弁逆流のある症例に
もその増悪を招くことなく留置できるメリットや，感染性
心内膜炎のリスクを下げるというメリットもあるが，心房 -
心室間の同期が得られないので，徐脈性心房細動症例以
外では有用性が低い．
ペーシング治療において心室ペーシング位置が不適切で

あると，心室収縮の非同期性増悪から心室機能不全をきた
す可能性があるので，注意を要する．心室再同期療法につ
いては「1.4 非同期および心臓再同期療法」を参照のこと．
頻脈性不整脈に対してはカテーテルアブレーションが有
用であるが，解剖学的複雑性，複数の不整脈素因の存在
により根治が難しいこともある153)．その際は抗不整脈薬に
よる薬物治療を行うが，抗不整脈薬の徐脈性副作用により，
頻脈性不整脈への薬物治療が十分に行えないことも多い．
そのような症例では，ペースメーカ植え込みのうえ抗不整
脈薬を十分量投与することで，心不全管理が可能となるこ
とがある．
突然死予防目的の植込み型除細動器（ICD）の適応は，
成人循環器疾患の適応に加えて，CHDの病態特性，自然
歴を加味して推奨されている153)．近年使用可能となった皮
下植込み型除細動器（subcutaneous ICD: S-ICD）は，徐
脈性不整脈がなければ，感染性心内膜炎の高リスクである
CHD術後症例に有用と思われる．
c. 運動療法

CHD修復術後遠隔期の患者においては幼少期からの慢
性経過の中で自らの運動耐容能低下を自覚していないこと
も多いが，1/3以上の患者で運動耐容能の低下を認めるこ
とが報告されている250, 251)．CHDに対する運動療法の大規
模臨床研究は報告がなく，少数症例において運動療法後
の6分間歩行距離の延長や最高酸素摂取量（peak V

4

O2）の
改善が報告されているのみである 250, 252)．比較的若年の患
者が多く，日常生活の活動度自体が高く過負荷となってい
ることもあり，心肺運動負荷試験に基づく，個々の病態に
あわせた運動・活動の指導が望ましい．
d. 在宅酸素療法
在宅酸素療法はEisenmenger症候群においても，予後

や運動耐容能，QOLに対する効果が証明されていない．
しかし重度の右心不全や高度の低酸素血症を呈する症例
に対しては，症状軽減を目的とした酸素投与が有効であ
る253)．
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NYHA心機能分類 IVの慢性
心不全を呈し，重度の体心
室機能不全があり，心移植
または人工心臓の装着を遅
らせるまたは回避を検討し
うる場合

IIb C C1 VI

心不全以外の慢性疾患によ
り身体機能が制限されたり，
12ヵ月以上の余命が期待で
きない場合

III C C2 VI

（日本循環器学会 . 2018 153) より）

1.4.1
心臓非同期
心臓非同期には房室間非同期，心室内非同期，および心
室間非同期がある．心臓非同期の原因疾患として虚血性心
疾患や拡張型心筋症が多い一般成人では，左室内非同期が
主であることが多い 258)．しかし，心室形態や心不全の要因
がさまざまであるCHD患者においては，房室間・心室内・
心室間同期について一般成人とは異なる視点を要する．
さらに，CHD患者においては房室伝導障害・脚ブロッ
クが若年で出現したり，心室ペーシングを要したりするこ
とで，QRS幅の増大を呈することがある．その結果，心臓
非同期を引き起こし，長期的な経過で心不全を悪化させう
る．日々の診療において心臓非同期への進展を防ぐ，QRS
幅を増大させない治療戦略を常に心がけるべきである．
1.4.2
房室間非同期
不全心においては房室間の同期性は重要である．不全心

では心房収縮は心拍出量の20～30％に貢献しており，房
室間非同期は心拍出量，収縮期血圧の低下を引き起こ
す 259, 260)．
房室間非同期は，CIEDで至適な房室伝導時間（atrio-

ventricular interval: AVI）を設定することで改善できる．
AVIが長すぎると，心房収縮のタイミングが早まり，房室
間流入血流のE波とA波がオーバーラップし，その結果，
心室拡張期充満時間が短縮する．AVIが短すぎると，E波
が早いタイミングで出現するのでE波とA波は分離される
が，心房収縮が終了する前に房室弁が閉鎖するためA波
の中断がおこり，心房収縮の効果を心拍出量に十分に反映
させることができない 259, 261)．

CIEDによる至適なAVIの設定方法はいくつか報告され
ているが，いずれの方法も，心エコーでの房室流入血流を
用い，心房収縮の終末点と僧帽弁の閉鎖点を一致させるこ
とを目的としている 259, 261, 262)．CHDの場合は，心房ペース
メーカリード位置が自己心房調律の存在する側の心房と必
ずしも一致しているわけではないこと，手術既往や心房負

体心室右室で , NYHA心機
能分類 II～ IVの慢性心不全
を呈し，右室駆出率 35%以
下，右室拡大 , QRS幅 120 
ms以上の完全右脚ブロック
の場合

IIa C B IVb

NYHA心機能分類 I～ IVで，
体心室駆出率 35% 以下，
自己 QRS 幅の増大がな
く，40%以上の心室ペーシ
ングが必要で，デバイスの
新規植込みまたは電池交換
を予定している場合 （体心
室心尖または中側壁からの
single site pacing は CRT
の代替としうる）

IIa C C1 IVb

単心室血行動態で , NYHA
心機能分類 II～ IVの慢性心
不全を呈し，体心室駆出率
35%以下，心室拡大 , QRS
幅 120 ms以上 の単心室内
伝導遅延 （完全右脚または
左脚ブロック）がある場合

IIa C B IVb

NYHA心機能分類 I～ IVで，
体心室駆出率 35% 以上，
自己 QRS 幅の増大がな
く，40%以上の心室ペーシ
ングが必要で，デバイスの
新規植込みまたは電池交換
を予定している場合 （体心
室心尖または中側壁からの
single site pacing は CRT
の代替としうる） 

IIb C C2 IVb

NYHA心機能分類 I～ IVで，
QRS幅 120 ms以上 の体
心室と同側の完全脚ブロッ
クで ,進行性の体心室機能
不全または拡大があり，心
臓手術を予定している場合 
（とくに CRTの際，心外膜
リードが必要な場合）

IIb B C1 IVb

体心室右室で , NYHA心機
能分類 I～ IV，QRS幅 120 
ms以上の完全右脚ブロッ
クで，三尖弁逆流に対する
外科的介入を予定している
場合

IIb B C1 IVb

肺動脈弁下右室の著明な
拡大と機能不全があり , 
NYHA心機能分類 II～ IVの
慢性心不全を呈し，QRS幅
150 ms以上の完全右脚ブ
ロックがある場合

IIb C C2 V
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1.5

先天性心疾患術後の特殊性
先にも触れたように，CHD術後心不全と非CHD心不全

における特筆すべき差異，およびCHDでの特殊性は，心
不全進展の原因病態にあると考えることができる．
成人のHFrEFの代表的な原因である冠動脈疾患や拡張

型心筋症などでは，心筋障害により惹起される心不全生体
反応が心不全進展の中心的役割を演じる．また，成人にお
けるHFpEFは，心房細動などの不整脈や冠動脈疾患，糖
尿病，脂質異常症などを背景とすることが多いことが示さ
れているが，もっとも多い原因は高血圧症という負荷異常
である．

CHD術後においては一部，心筋障害自体を背景に，継
続する負荷異常が主病因としてあり，生体反応惹起を伴い
心不全が進行するという，いわばHFpEFとHFrEFの病態
が混在した様相を呈している．このことは，CHD術後心
不全の治療介入を考えるうえできわめて重要であり，より
負荷軽減に重きを置いた治療戦略とその評価の重要性を示
唆する．これは，成人のHFrEFにおいて確立された神経
液性因子の抑制という内科治療が，成人におけるHFpEF
やCHD術後心不全においては必ずしも有効であると証明
されていないことと，相応すると思われる．
さらに，CHD術後は先に述べたように右心系の心不全
が多いのも特徴であり，その中でも右心バイパスという特
異な循環を呈するFontan術後心不全，修正大血管転位や
完全大血管転位の心房内血流転換術後の体心室右室の心
不全，さらには心房内血流転換術後の心房機能への影響
が心不全病態にかかわるといった，きわめて特異な病態の
存在があるが 274)，詳細は第4章に譲る．

2.

肺高血圧症

2.1

病態，分類
2018年の第6回世界肺高血圧シンポジウム（フランスの

ニース開催）において，肺高血圧症（PH）の定義は「平均
肺動脈圧（mean pulmonary arterial pressure: mPAP）>20 
mmHg」とされ，前毛細血管性（precapillary）PHの条件
としては，「肺血管抵抗（pulmonary vascular resistance: 
PVR）≧3 WU」を加えた．そして，PHは以前とほぼ同様
の概念で5群に分類されている 275)．CHD関連PH（CHD-

荷により心房内伝導遅延が存在している場合があることか
ら，一般成人とは極端に異なるAVI設定を要することがあ
る．そのため，CHDのAVI設定には心電図，胸部 X線，
手術記録の確認が必要である263)．
1.4.3
心室内非同期
CHDにおいても左室伝導遅延を伴う左室内非同期を呈

する疾患に関しては，一般成人と同様の治療方針でCRT
を施行することにより，左室内非同期の改善が期待でき
る 264)．しかしながら，右室伝導遅延を伴い右室内非同期
がみられる場合には，左室とは異なる考え方を要する．右
室は解剖も収縮様式も左室とは異なるためである．
また，右室内非同期が主である場合のCRTの効果は左
室内非同期の場合より劣ると考えられている264)．体心室右
室や肺動脈弁下右室のCRTの報告が散見されるが，治療
法の確立のため症例の蓄積が望まれる265– 268)．
1.4.4
心室間非同期
CHDの特殊な心室形態として単心室血行動態があげら

れる．この心室形態では，主となる心室のほかに痕跡的な
心室が存在し，その間に大きな心室中隔欠損が存在する場
合が多い．ここに心室間の収縮のタイミングのずれ（心室
間非同期）がみられると，心室中隔欠損を介して両心室間
を血液がいったりきたりして，前方に流れていかない現象
（swinging biventricular motion）が観察される265, 269)．
また，複雑CHDの二心室修復例では，心室間相互作用

（ventricular-ventricular interaction）は重要であり，左右
心室の同期性を維持することは血行動態の改善につなが
る270)．
1.4.5
心臓再同期療法の適応
CHD患者におけるCRTの適応は心室形態により異なる．

前述のとおり，体心室は左室，右室，単心室（血行動態）
に大きく分けられ 15, 271, 272)，さらに肺動脈弁下心室非同期
の存在も考慮しなければならない 266, 268)．体心室右室や単
心室血行動態の場合には左室とは異なる心室非同期のパ
ターンが存在するため，CRTの適応やリード位置について
は個々の解剖，心室非同期のパターンを考慮して決定す
る15, 265, 273)．
体心室右室と単心室血行動態に対するCRTはエビデン

スに乏しく，推奨クラスは低いが，体心室左室よりも血行
動態的に不利であるため，早期の導入が望まれる．
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がって，PH重症度，残存心機能，心不全の病態が治療法
選択に最も重要な因子となる．
ただし，特に1980年代前半に開発されたカラードプラ
装置が普及する以前に手術された症例において，経胸壁・
経食道心エコー検査や近年の高解像度のCTスキャン，心
臓MRIといった診断機器によって，術後遠隔期に種々の
欠損孔や短絡が発見されることがある．特に，人工心肺が
十分に使えなかった1970年代以前の手術症例では心機能
障害を生じていることもあり，残存短絡の見逃しからPH
治療が心不全悪化を招くこともあるので，特に注意が必要
である．こういった術後遠隔期に残存短絡が見つかった修
復術後PH症例の場合は，欠損孔・短絡の外科的治療をど
う考えていくかが鍵となる．
また，PH分類にどう組み入れていくか難しい病態が，

PVRが上昇して生じるFontan循環不全である（表14の2）．
Fontan術後遠隔期には，PVR上昇による肺動脈圧（＝静脈
圧）上昇からFontan循環不全を来すことがある．エンドセ
リン受容体拮抗薬（endothelin receptor antagonist: ERA）
のボセンタンが，こういったFontan循環不全患者の運動耐
容能や血行動態を改善することが報告され 285)，エンドセリ
ン1とその受容体の過剰発現が生じていることも示されてい
る 286, 287)．一方，Fontan循環の肺動脈はNO吸入に対して
PVRが低下する288)ことや，シルデナフィル投与により換気
効率改善から運動耐容能改善が得られる289)ことから，2013
年第5回世界肺高血圧シンポジウム（ニース開催）において，
Fontan循環不全についてはPH1群（PAH）の項で紹介され
ている276)．さらにその後，本邦からもFontan循環において
シルデナフィル慢性投与がPVR低下や運動耐容能改善をも

PH）はその5群すべての病態を生じうるが，CHDでの特
異的なPHは，体肺短絡（左右短絡）血流によって生じる高
肺血流がもたらす肺動脈性肺高血圧症（PAH）（1群PH）で
ある．この短絡血流により生じるPAH（shunt-associated 
PAH: sPAH）の病態に，小短絡を偶発的に合併した特発性
PAH（idiopathic PAH: IPAH）を加える形で，CHD関連
PAH（CHD-PAH）として4つのサブカテゴリーに分けられ
ている（表14）276)．
高肺血流を生じるような大きな（non-restrictive）短絡未
修復のPAHは，Eisenmenger症候群（ES）を生じているか
否かで2つのサブカテゴリー（表14の1.3と1.4）に分類さ
れる．ESは，「PVRの著明な上昇により高度のPHを生じ，
欠損孔を介した相当量の逆短絡（右左短絡）により低酸素
血症，チアノーゼを来している病態」と定義されてい
る 277)．従来，ESまで進行した sPAH症例では，手術によ
る欠損孔閉鎖は禁忌とされ，10種類以上のPAH治療薬が
使用可能な現時点においても，その扱いに変更はない．一
方，ESに至っていない未修復短絡血流性PAH症例におい
ては，積極的なPAH治療薬使用によるPHコントロールか
ら短絡閉鎖に至る「treat and repair」という治療戦略が注
目され，成功例での予後・QOL改善の報告が相次いでい
る 183, 184, 278– 281)．そして一部の ES症例ですら，薬物治療
（treat）によるPHコントロールで結果的に閉鎖（repair）で
きることがあり，この treat and repairの手法がトピックと
なっている278– 280)．
次に，小さな（restrictive）短絡を偶発的に合併したCHD-

PAH（表14の1.2）の病態の本質はIPAHと考えられ，短絡
には右心不全に対する安全弁機能を期待して，ガイドライ
ン上では短絡閉鎖は禁忌とされている 276)．しかしながら，
本邦の IPAH治療成績はきわめて良いため 282, 283)，IPAHコ
ントロールに関する治療経験がしっかりした施設では，安
全弁の必要がない場合には（肺血管や肺心室への容量負荷
を減らす，奇異性塞栓を防止するなどの治療上の理由で）
この小さな短絡を閉鎖する方向で治療が進むこともある．
残る1つが短絡閉鎖後の遠隔期にPAHを生じている症

例（表14の1.1）であるが，この群は，術後遠隔期に残存
PHが徐々に悪化してしまった例と，術後PHはいったん消
失したと思われたものの遠隔期に再発してくる例とがあ
る．しかし，いずれの症例においてもPH発見時での対処
法に違いはない．また，元々のCHD（原疾患）やDown症
候群といった染色体異常の有無により，肺血管閉塞性病変
の進行や組織像が異なるとされているが 284)，すでに修復
後遠隔期の有意な残存短絡がない状況では，このタイプの
sPAHの治療指針は症例ごとに異なることはなく，残存心
機能に応じて IPAHに準じた指針の下に治療される．した

表 14 先天性心疾患術後遠隔期における肺動脈性
 肺高血圧症の臨床像

1. 先天性心疾患関連の肺動脈性肺高血圧症（PAH）
 1.1 短絡修復術後
   •  術直後から残存・悪化したPAH
   •  術後長期経過後に顕在化（発症）したPAH
 1.2 小さな（restrictive）短絡を合併した特発性PAH
 1.3  未修復の大きな（non-restrictive）短絡残存による PAH

（Eisenmenger症候群に至っていない）
 1.4 Eisenmenger症候群
  　 大きな短絡によるPAHの終末像．著明に上昇した肺血

管抵抗により体血圧と同等の肺高血圧を呈し，相当量の
右左短絡（逆短絡）による低酸素血症（チアノーゼ）を来
している状態

2. 肺血管抵抗上昇によるFontan循環不全
  Fontan循環患者において肺血管抵抗が上昇し，肺動脈圧・静
脈圧の上昇をきたし，全身性の浮腫・蛋白漏出性胃腸症・鋳型
肺炎・WHO機能分類 III度以上の運動耐容能低下などの重篤な
循環不全症状を呈する状態

（Simonneau G, et al. 2013 276) を参考に作表）
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ス IIa，エビデンスレベルC）．欠損孔閉鎖後の有意な短絡
のない sPAHであっても，静注薬による血液感染リスクに
は特に注意が必要なため，経口薬による併用療法を基本と
した治療薬の選択を考慮する（推奨クラスIIa，エビデンス
レベルB）．
併用療法の際には，経口薬はどの薬物でも第一選択薬お

よび第二併用薬としてほぼ同等の効果を期待できる182)（推
奨クラス IIa，エビデンスレベルB）．ただし，ベラプロス
トの効果は限定的であり，第一選択薬・第二併用薬として
は推奨されない（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．
吸入薬イロプロストは吸入回数が1日6～9回と多く，コ

ンプライアンスの観点から第一選択薬・第二併用薬として
は推奨されない（推奨クラス IIb，エビデンスレベルC）．
吸入薬使用は，経口薬で降圧不十分（mPAP ≧ 35 mmHg
またはPVR ≧ 7.5 WU）の場合や残存右心機能が低い場合
（EF＜0.4），肺房室弁（通常三尖弁）逆流が 3度以上の場
合などに，追加薬として考慮する（推奨クラスIIa，エビデ
ンスレベルC）．

PC注射薬は強力な効果を有するが，QOLや感染の観点
からsPAHに第一選択薬・第二併用薬として使用すること
はまれである（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．ただ
し，重度のPH（WHO機能分類 III度以上）で右心不全症
状が強い場合には第一選択薬として使用される（推奨クラ
ス I，エビデンスレベルC）．重症ではない症例に対し併用
薬として使用する場合は，1剤目や2剤目での効果が不十
分な場合の3剤目以降の併用薬として考慮する（推奨クラ
ス IIa，エビデンスレベルC）．また，心血管系手術および
それ以外の外科手術においても，周術期に一過性にPHが
悪化（PH crisisなど）する場合には，PC注射薬を躊躇なく
積極的に使用する（推奨クラス I，エビデンスレベルC）．
この場合，急性期を乗り切ると注射薬は減量から中止でき
ることが多い．注射薬使用時には，血液感染リスクが低い
経皮投与のトレプロスチニル 296)から試す方が望ましい（推
奨クラス IIa，エビデンスレベルC）．一方，静注で使う場
合は，注射用溶解液が強アルカリ性であるエポプロステ
ノールの方が弱酸性のトレプロスチニルよりも血液感染リ
スクが低いとされ 297– 299)，感染性心内膜炎のリスクがある
CHDに対しては，PC静注使用においてはエポプロステ
ノールを優先する（推奨クラスIIa，エビデンスレベルB）．
b. 短絡未修復
次に，大きな（non-restrictive）短絡が存在するsPAH症
例（表14の1.3と1.4）である．
術後遠隔期に（ときに偶発的に）見つかった短絡が

sPAHのコントロール上問題になる大きなサイズ（non-
restrictive）の場合（高肺血流を生じる場合）や，心室機能

たらすことが示された 290)．ERAについても同様の結果が報
告され 291, 292)，ERAやホスホジエステラーゼ（PDE）V阻害
薬は，Fontan循環（不全）患者の運動耐容能・血行動態改
善をもたらす可能性が示唆されている．こういった経過から
Fontan循環におけるPVR上昇は，PHカテゴリーに含まれ
る可能性があるが，現時点ではPH分類には含まれていな
い．本ガイドラインではPH類縁病態としてFontan循環不
全を表14に示した．

2.2

薬物治療
2.2.1
薬物投与の基本
sPAHにおいて肺動脈の病理組織学的変化とPAH治療
薬（肺血管拡張薬）に対する薬物反応性はともに IPAHに
類似しているので，IPAHに対する薬物の効果を参考にし
て使用する．現在本邦ではPAHに対して，ERAでは経口
薬のボセンタン，アンブリセンタン，マシテンタン，PDE 
V阻害薬では経口薬のシルデナフィル，タダラフィル，可
溶性グアニル酸シクラーゼ刺激薬では経口薬のリオシグア
ト，プロスタサイクリン誘導体（prostacyclin derivatives: 
PC）では注射薬のエポプロステノールとトレプロスチニル
（経皮投与も可能），吸入薬イロプロスト，経口薬のベラプ
ロストとセレキシパグがそれぞれ使用可能である182)．
2.2.2
治療指針
a. 短絡修復術後
まず，短絡閉鎖が十分なされている（有意な短絡がない）
修復術後 sPAHの場合（表14の 1.1）である．短絡がなく
病態は IPAHと同様と考え，可逆性の閉塞性肺動脈病変を
薬物により積極的に正常化することを考える．PHの素因
であった高肺血流は消失しているため，IPAHより進行は
緩やかなことが多い．積極的な薬物投与により十分な降圧
を図る．IPAHでは併用療法によるmPAP＜42.5 mmHgの
達成が長期予後に重要であると報告されている 283)．一方，
正常心での右心機能保持のためにはPVR＜7.5 WU（mPAP
＜35 mmHg）を確保することが重要との報告 293)もあるが，
統一された治療目標基準はない．これらの基準の厳しい方
を目標として選択するならば，mPAP＜35 mmHgかつ
PVR＜7.5 WUが血行動態的治療目標となる（推奨クラス
IIa，エビデンスレベルC）．
本邦での IPAHコントロールにおける良好な成績は薬物
併用療法が主体となって達成されており182, 282, 283, 294)，同様
の治療効果が期待できるsPAHでも経口薬の併用療法は初
期から積極的に行うほうが良いと考えられる 295)（推奨クラ
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2.3

先天性心疾患術後の特殊性
CHDにおけるPHの機序と分類は疾患により異なる300)．
もっとも多くみられるのが心室中隔欠損などの左右短絡
である301, 302)．左右短絡は当初の高肺血流によるPHの状態
から次第に低肺血流によるPH，いわゆるEisenmenger症
候群に進行する 303)．三尖弁より前の短絡か後の短絡かで
Eisenmenger症候群に進展する時期が異なる．PVR＜4.0 
WU（Wood単位）未満が手術適応，≧8.0 WU以上が不適
応とされ，その間の 4.0～8.0 WUは境界例として肺体血
流比（Qp/Qs），酸素またはNOの肺血管反応性評価により
手術適否を判断する．また，高肺血流によるPHでも術後
PHが残存することがある．最近では肺血管拡張薬の多剤
投与の早期導入により，従来手術適応の境界領域や手術
困難と診断された中等度の高肺血管抵抗の症例に対して，
術前に薬物投与し PHの改善を確認してから手術を行う
treat and repairを積極的に行う施設が増えてきている．本
病態は臨床分類ではPHの1群に分類される．
次いで臨床的によくみられるのは，総肺静脈還流異常の
術前または術後の肺静脈閉塞病変や先天性僧帽弁狭窄な
どの左心系閉塞性病変による，受動的PHである304)．肺動
脈楔入圧が高いことから診断される．左室拡張不全による
左室拡張末期圧の上昇でも同様の機序でPHを起こすこと
がある．本疾患群の治療は原因となる疾患の手術などが中
心であり，肺血管拡張薬の投与は肺水腫の危険があるため
注意が必要である．臨床分類では2群に分類される．

Fallot四徴や主要体肺動脈側副血行路を伴う疾患群で
は，末梢肺動脈の低形成や欠損で血管床が少ないためPH
となることがある．術後も末梢肺動脈狭窄が残存すること
で健側（肺動脈狭窄のない区域）の肺血流が相対的に増加
し，区域性のPHをきたすことがある．

Allagile症候群に伴う多発性末梢性肺動脈狭窄は肺血管
床の低形成によるPHをきたすことがある．本疾患では門
脈PHとなることもあり，PHは複合的で臨床分類では5群
に分類される．臨床的には複合的な原因でPHとなること
も少なくなく，治療するうえで，肺血管拡張薬の投与に偏
らず，手術的な介入やカテーテル治療による介入の可能性
を常に念頭に置くべきである．

障害に働く場合（容量負荷や房室弁流増加をもたらし心室
機能が低下する場合など）に，その短絡を放置したまま
PAH治療薬を使用することは，十分な降圧が得られない
ばかりか心不全の悪化を誘発し，むしろ予後を悪化させる
ことがある．この場合，短絡の修復が行えるかどうかの評
価が鍵となる．基本的な考え方は treat and repair 293)と同
じで，短絡修復後の予想される残存PHのコントロールや
心機能保持が可能であるかどうか，また，周術期・術後を
含め短絡修復に心機能が耐えうるかどうかに関して，
CHD-PAH治療経験の豊富な専門医，特に treat and repair
に精通した専門医に相談し，その評価を依頼することが望
まれる（推奨クラス IIa，エビデンスレベルC）．右左短絡
主体の場合，Eisenmenger症候群に至っての右左短絡なの
か，それとも構造上や心機能により右左短絡を生じている
のかの評価が，薬物治療の方向性を決めるため，経験豊富
な施設での診断を仰ぐことが求められる（推奨クラス IIa，
エビデンスレベルC）．
基本的なPAH治療薬の使用法として，不用意な併用療

法による急なPVR低下は高肺血流を招き，降圧が不十分
なまま容量負荷が加算されて心不全や逆流性弁膜症が一
気に進み，むしろ予後が悪化することがある．また，その
結果として心機能低下から短絡閉鎖が不可能となることが
あるため，薬物投与についても経験豊富な専門医の判断が
必要である（推奨クラス IIa，エビデンスレベルC）．PAH
治療薬1剤の投与による血行動態評価（右心カテーテル）
と心機能評価（心臓MRIや心エコー法）を，3～6ヵ月後
に短期的に行い，将来的な短絡閉鎖が可能かどうかを判断
する（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．treat and 
repair治療経験の豊富な専門医に相談した上での施行が望
まれる（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．
有意な短絡が存在する場合においては，薬物併用による
積極的な血管拡張療法（積極的な treat）は，短絡閉鎖が十
分見込まれると判断される場合にのみ有用であると考えら
れる（推奨クラス IIa，エビデンスレベルC）．PAH治療薬
投与（treat）で高肺血流が誘発される場合，心機能が低下
せず肺動脈圧も上昇することがなく，PVR＜7.5 WU
（repair基準）到達の可能性が見込まれるのであれば許容で
きる（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．このような薬
物反応では，慢性効果としてPH改善から短絡閉鎖術施行
（repair）につながる可能性がある．
治療効果の評価は症例ごとの状況に大きく左右される．

また，症例の集約は難しく，したがってエビデンス構築は
将来的にも難しい．今後も経験値の高い専門医の判断に頼
らざるを得ないが，レジストリーによる結果の解析は必須
である．
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ii. 房室結合
房室結合は房室間刺激伝導路の形成に関与する．
修正大血管転位に代表される房室錯位（atrioventricular 

discordance）では，心房中隔と心室中隔の整列の状態によ
り，発生過程の前後房室結節のうち，後方結節だけが残る
場合，前方結節だけが残る場合，前後両方の房室結節が
残る（重複房室結節，形態学的には dual atrioventricular 
nodes，電気生理学領域では twin atrioventricular nodes，
とも表記する）場合がある 310)（図2）311)．後方房室結節は
Kochの三角の頂点に存在するものである．前方房室結節
は僧帽弁輪の肺動脈が接する位置にあって，下部刺激伝
導路は肺動脈前方を通り心室中隔に伸びる311)．
このように房室伝導路の先天的異常がある房室錯位では
房室ブロックを合併することが多い 312)．房室錯位で心房
逆位のものは，正位と比較して房室ブロックの合併率が低
いとの報告がある 313)が，症例数が少なく，今後の検討を
要する．
b. 後天的要因
i. 術後房室ブロック
術後房室ブロックは，周術期に回復することも多いが，

回復しない完全房室ブロックは予後不良である 314, 315)．周
術期一過性房室ブロックは数年から数十年の経過で遠隔
期に再発することがあり，突然死の危険因子となる316– 318)．
術後遠隔期に解剖や血行動態によらない房室ブロックが出

3.

不整脈，突然死

3.1

病態
CHDにおける不整脈は，徐脈性・頻脈性のいずれにお

いても，先天的な刺激伝導系異常と後天的要因とが関与す
る 139, 153)（図1）305)．さらに加齢という要素が加わって，経
年的にその発生率が上昇する139)．
3.1.1
徐脈性不整脈
a. 先天性刺激伝導系異常
i. 心房形態
左側相同心では洞機能不全をはじめとする徐脈を高率に

合併する 306– 308)．左側相同心の病理標本では，洞結節は
44％が低形性で，56％で同定されなかった309)．このような
先天性な潜在的洞機能不全は，加齢とともに顕在化してく
る 307)．さらに，左側相同心では房室結節は56％で下部刺
激伝導系と結合しておらず，房室ブロックの合併も多
い308, 309)．

図 1 先天性心疾患術前・術後の不整脈基質と要因
（Escudero C, et al. 2013 305) より改変）

Copyright (2013) Canadian Cardiovascular Society, with permission from Elsevier.
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併が多い 308)．心房内伝導障害部位となる分界稜は，右側
相同心では87％で両側に存在し，左側相同心では88％で
両側いずれにも存在しない 326)．そのため右側相同心は心
房内リエントリー性頻拍（IART）の合併が多い 327)．一方，
左側相同心では IARTの合併率は低く，加齢による洞機能
不全合併率の上昇とともに非リエントリー性の心房頻拍や
心房細動（AF）を合併する307)．
ii. 副伝導路

Ebstein病では三尖弁弁尖が plasteringしている部位，
右房化右室に存在する異常組織に副伝導路を合併するこ
とが知られ，ほとんどの場合，三尖弁中隔尖・後尖に存在
する 328, 329)．また，複数副伝導路，幅広い（broad）副伝導
路，遅い伝導路であることが多い．AF発作時の wide 
QRS頻拍（いわゆる偽性心室頻拍）や，副伝導路を順伝導
するwide QRS房室回帰性頻拍は，まれではない153)．
修正大血管転位に代表される房室錯位では20％前後に

Ebstein病を合併し，副伝導路の合併が一般よりも高率に
みられる83)．
iii. 重複房室結節
相同心や房室錯位では重複房室結節を認めることがあ

る．右側相同心では100％に，左側相同心では32％に重複
房室結節を認めたとの報告がある 309)．相同心や房室錯位
における房室結節以下の刺激伝導路は，重複房室結節の
間に slingが形成されている例と，されていない例とがあ
る 309, 330)．この重複房室結節は2つの房室結節を介して房
室回帰性頻拍を発症することがある 330)．右側相同心で両
心室腔のバランスが保たれている例に重複房室結節が多く
存在し，上室頻拍を高率に発症すること，治療によく反応

現した場合，周術期一過性房室ブロック既往の有無を確認
する．
また，心房内血流転換術（Mustard手術，Senning手術）
後は心房内の切開線，縫合線が多く，術後遠隔期に洞機能
不全の合併がみられる．術後20年の洞機能不全累積回避
率はMustard手術，Senning手術でそれぞれ46％，40％で
あった319)．
ii. 心房負荷，心室負荷
右房負荷，右室負荷が進行すると右房・右室のリモデリ

ングが進行し，洞結節や房室結節の機能にも影響を及ぼす．
右房負荷となる代表的な疾患は心房肺動脈吻合型Fontan
手術で，洞機能不全の合併が約40％にみられる 320, 321)．
Fallot四徴は右房負荷・右室負荷のどちらも出現する疾患
であるが，一定の割合で洞機能不全，房室ブロックを合併
する322– 324)．
iii. 加齢
一般成人においても加齢とともに徐脈性不整脈の発症率

が高くなるが，CHDにおいても加齢による刺激伝導系の
影響は無視できない．先天性の刺激伝導系異常である左
側相同心の洞機能不全や，心房心室不一致の房室ブロック
も，加齢とともに発症率が高くなる 83, 307)．また，徐脈の原
因となる心房・心室負荷も経年的に悪化し，刺激伝導系障
害を引き起こす 325)．
3.1.2
上室頻拍
a. 先天性刺激伝導系異常
i. 心房形態
相同心では，その特殊な心房形態のため，上室頻拍の合

大動脈

肺動脈

三尖弁
僧帽弁

 右房

前方房室結節
前方房室結節

後方房室結節

後方房室結節

右心耳
右心耳

左脚
左脚

右脚

前方刺激伝導路

心室中隔欠損

大動脈

心室中隔欠損

Defect

解剖学的左室

肺動脈

Ao

PA

左 右

後

後

前

前

Ao

PA

Lavc

Ravc

 RA

Ant. node

Ant. node

Post. node

Post. node

RAA
RAA

LBB

LBB

RBB

Ant. bundle

VSD MLvent

Left Right

Posterior

Posterior

Anterior

Anterior

図 2 房室錯位の刺激伝導系
（Anderson RH, et al. 1973 311) より改変）

Copyright (1973), with permission from Elsevier.
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おこるリエントリー性VTがみられる337)．
代表的な疾患は Fallot四徴術後であり，術後遠隔期の

VT・VFについてさまざまな報告がなされている．肺動脈
弁逆流による右室容量負荷が主な原因とされ，QRS幅≧
180 msや右室機能不全が主な危険因子であるが 338, 339)，こ
れに加え左室拡張末期圧上昇などの左室の指標も重要で
あるとする報告が散見される 135, 322, 340)．本邦では欧米と比
較し，Fallot四徴術後遠隔期のVT・VFの発症率は低く，
生存率は高いが 341)，これは本邦の外科医が1970年代から
重度の肺動脈弁逆流を残さないように工夫して修復術を施
行してきたためと考える341, 342)．しかし，本邦においても術
後遠隔期にVT・VF・突然死例が散見される．経過良好な
例であっても Fallot四徴術後のフォローは継続すべきで
ある．
b. 体心室右室
主要な体心室右室疾患は完全大血管転位に対する心房

内血流転換術後と修正大血管転位である．この疾患群は
加齢とともに右室不全が出現し，それとともにVT・VFの
発生率が高くなる 325, 343)．その機序にはいまだ議論の余地
があるが，完全大血管転位に対する心房内血流転換術後
では電気生理学的検査でのVT・VF誘発は植込み型除細
動器（ICD）適切作動の予測に有用でなかったとの報告が
ある344)．この疾患群では心室切開を施行していないことが
多く，VT・VFの機序が肺動脈弁下右室疾患とは異なると
考えられる．また，VT・VFに先行して心房頻拍が記録さ
れた報告が散見され，その機序は心房頻拍の心室への速
い伝導が心筋虚血を引き起こし，その結果VT・VFを誘発
するためであると推測される344– 346)．
c. Ebstein病

Ebstein病においても一定の率でVT・VFを合併し，右
房化右室にみられる異常組織がVT・VFの起源となりう
る 328, 347)．VT・VFと心室機能低下との関連についての報
告もある348)．
d. Fontan循環

Fontan循環におけるVTの発生率は比較的低く，遠隔期
には数％で，心筋線維化との関連が示唆されている349, 350)．
3.1.4
突然死
CHD患者の死因に占める心臓突然死の割合は徐々に低

下してきている．1990年代の報告では約1/4を占めたが，
2015年の報告では7％であった 351– 354)．そのすべてが不整
脈に関連しているのではなく，不整脈関連突然死は約80％
で，他に血栓・出血，動脈瘤破裂，心筋梗塞がある352, 353)．
突然死の予測因子の後方視的研究では，体心室収縮能低
下，QRS幅の増大（QRS波形の変化），上室頻拍の既往が

し生存率には関与しないことが報告されている 331)．複雑
CHD では他にも adenosine sensitive focal junctional 
tachycardiaの存在も報告されており，これらの頻拍の発
生率や予後，slingが回路の一部となりうるかどうかなど，
未だ解明されていない点が多い331, 332)．
b. 後天的要因
i. 心房負荷
心房負荷は心房筋のリモデリングを促進し，不整脈基質

を形成する333)．
右房負荷が著明な心房肺動脈吻合型Fontan手術では，

高率に IART，AFが出現し，術後30年での上室頻拍累積
回避率は30％以下である320, 321, 334)．上下大静脈肺動脈吻合
（TCPC）型Fontan手術においても房室弁逆流や肺静脈に
関する手術既往のある症例などに，術後経過年数とともに
上室頻拍の出現率が上昇する327)．
また，Fallot四徴，Ebstein病など，右房負荷が起こって

くる疾患群で心房不整脈の合併率が高くなる322, 328)．
ii. 手術既往
心房切開線は心房内に電気的障壁を形成し，IARTの不
整脈基質となりえる333)．
心房内血流転換術（Mustard手術，Senning手術）は心
房内に切開線，縫合線が多くなり，術後遠隔期に IARTの
合併が多い術式である．どちらの術式も下大静脈 -三尖弁
輪峡部に縫合線があり，IARTのなかでも三尖弁輪を旋回
するものが多い．心房内の複雑な切開線と縫合線のため，
下大静脈 -三尖弁輪峡部を介さない心房頻拍もみられ
る335)．
iii. 加齢

CHD患者においても一般成人のAFと同様に上室頻拍
の合併率は加齢とともに増加する．CHD患者における慢
性的な右房負荷は右房心筋のリモデリングをもたらし，加
齢とともに進行し，上室頻拍の発生に関与する 336)．Fallot
四徴術後患者対象の多施設共同研究では，AFを含む上室
頻拍の発症率が年齢とともに上昇し，55歳以上では50％
以上であった．さらに，45歳以上ではAFの発症率が心房
頻拍の発症率を超えて上昇した 322)．また完全大血管転位
に対する心房内血流転換術後においても術後経過年数とも
に上室頻拍の発症率が高くなり，術後50年の回避率はほ
ぼ0％であった325)．
3.1.3
心室頻拍，心室細動
心室頻拍（VT），心室細動（VF）の合併率は上室頻拍よ

りも低いが，突然死の主要な要因である．
a. 肺動脈弁下右室
肺動脈弁下右室疾患においては右室切開線に関与して
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3.3.1
上室頻拍
表 15 上室頻拍の薬物治療の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

血行動態の不安定な例には同期下カル
ディオバージョンを行う． I C

房室結節リエントリー性頻拍，房室回帰
性頻拍には，禁忌でないかぎりアデノシ
ンン三リン酸（ATP）急速静注を行う．

I C

再発予防に III群薬内服を考慮する． IIa C

リズムコントロールが無効の場合にはβ
遮断薬によるレートコントロールを考慮
する．

IIa C

心房細動，心房頻拍に抗凝固治療を考慮
する． IIa C

心機能低下例，中等度以上の複雑先天性
心疾患例に対し，陰性変力作用の強い I
群薬や Ca拮抗薬は使用するべきではな
い．

III
Harm C

a. 急性期
房室結節リエントリー性頻拍や，副伝導路を介する房室

回帰性頻拍では，頻拍回路に房室結節を含むため，心肺蘇
生ができる環境で，房室結節を抑制するアデノシンン三リ
ン酸（ATP）急速静注を行う．ATP禁忌またはATPで停止
後すぐに再発する，心機能低下のない単純CHDの症例で
は，ベラミルまたはジルチアゼムを5分で静注する．
心房細動では，頻拍の持続時間が48時間以内の場合に

はヘパリンの静注後に同期下カルディオバージョンが可能
であるが，48時間以上の場合には経食道心エコー法で心
房内血栓の有無を確認するか，十分な抗凝固治療を3週間
以上施行した後にカルディオバージョンを行う356)．
心房頻拍（心房粗動や心房内リエントリー性頻拍を含む）

では，心機能低下のない単純 CHDの場合は，Vaughan 
Williams分類 I群薬の静注ないし経口単回投与を行い，無
効であればレートコントロール目的でβ遮断薬やCa拮抗薬
を使用する（表16）．心機能低下例や中等度以上の複雑
CHD例では，心房細動と同様に同期下カルディオバージョ
ンを行う．
b. 慢性期

CHD患者は心構造異常を伴っており，若年層が多いた
め，洞調律維持を第一の目的とする．薬物治療はVaughan 
Williams分類 III群薬の長期投与に有効性と安全性の問題
があるため，カテーテルアブレーション（CA）をまず検討
する186, 357)．CAが困難な場合や，無効な場合に薬物による

あげられている139, 353, 355)．

3.2

先天性疾患の特殊性
3.2.1
不整脈発生の疾患特異性
CHDの不整脈で特徴的なのは，その発生率や不整脈リ

スクが解剖，術式，血行動態により異なることである．こ
のCHDの解剖，術式，血行動態は多岐にわたるが，その
複雑性の程度から単純CHD，中等度CHD，複雑CHDの
3つに分類されることが多い（第1章の表5を参照）3)．
CHD患者の臨床的重症度とその複雑性は関連するため，
不整脈に対する治療（抗不整脈薬，カテーテルアブレー
ション，植込み型心臓電気デバイス：CIED）の適応は，こ
の複雑性を念頭において検討する．
3.2.2
突然死
突然死のリスクは基礎疾患により異なり，その複雑性が
重度なほど高い 355)．2000～2015年疾患別心臓突然死発生
率の報告では，Eisenmenger症候群で最も高率であり
（4.8/1000人･年），次に大血管転位心房内血流転換術後
（2.4/1000人･年），Fontan手術後（2.1/1000人･年），修正
大血管転位（2.0/1000人･年），房室中隔欠損（1.8/1000人･
年），複雑CHD二心室修復後（1.3/1000人･年），Fallot四
徴術後（1.0/1000人･年）が続いた355)．

CHD患者においても一般成人と同様に，突然死予防に
は高リスク患者を早期に抽出し治療介入することが重要で
ある．しかし，CHDは解剖，術式，血行動態が多彩であ
るため，突然死リスクを検討したランダム化比較試験は存
在しない．そのため，突然死一次予防目的の治療介入につ
いてのエビデンスレベルは低く，推奨ガイドライン作成は
困難である．

3.3

薬物治療
急性期において血行動態の破綻がみられる場合には，頻
拍の種類にかかわらずカルディオバージョンが推奨され
る．血行動態が安定していればペーシング治療や薬物治療
が選択されるが，治療計画を立てる際にCHDの重症度や
心機能のみならず，洞結節や房室結節の機能，心内血栓の
リスクについての評価が必要となる．
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b.慢性期
器質的心疾患を合併する心室頻拍においては，長期の間

に心機能が破綻する頻拍への移行がみられること，ICD治
療に対する優位性が示されていないこと，および催不整脈
作用の問題から，突然死のリスクがある場合に薬物単独の
治療は行うべきでない．ICD治療下においては，発作の抑
制や症状軽減の目的で薬物治療の併用を考慮する．突然死
リスクの低い非持続性心室頻拍ではβ遮断薬が考慮され
る．
3.3.3
抗凝固療法
脳卒中イベントは，CHD患者においても洞調律を維持

できない患者で出現しやすく，罹病率を上昇させる358)．
心房粗動や心房細動では，脳梗塞などの血栓塞栓症を
予防するため，CHADS2スコアが 1点以上の場合は抗凝
固療法が推奨される（表18）356)．頻拍を合併するCHD患
者は心不全を呈することがほとんどであるため，持続する
心房細動や心房頻拍では抗凝固療法を行う．48時間以上
持続する場合には同期下カルディオバージョン前3週間と
洞調律復帰後4週間の抗凝固療法が必要であり，ACHD
患者においても血栓予防の効果が確認された 359)．頻拍を
繰り返す場合は，不整脈による症状が軽くても，脳卒中予
防のために抗凝固療法を行う．

CHDに対する直接経口抗凝固薬（DOAC）の有効性と
安全性が検討されているが，腎機能障害例での出血イベン
トの増加が報告されているので，注意が必要である360, 361)．

3.4

非薬物治療
ACHD患者の不整脈および突然死に対する非薬物治療

再発予防を行う．心機能低下例や重症複雑CHD例ではIII
群薬を，副作用の出現に注意しながら内服投与する．心機
能低下のない単純CHDでは I群薬の使用を検討する（表
16）．慢性化した場合にはレートコントロールと抗凝固治
療を行う．
3.3.2
心室頻拍
表 17 心室頻拍の薬物治療の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

血行動態が不安定な症例には同期下カル
ディオバージョンを行う． I C

同期下カルディオバージョンが困難な場
合は III群薬か I群薬を考慮する． IIa C

植込み型除細動器による治療中に頻拍の
頻度を下げる目的で薬物治療を考慮する． IIa C

突然死リスクを上昇させない非持続性心
室頻拍にはβ遮断薬を考慮する． IIa C

突然死リスクの高い症例に薬物単独の治
療を行うべきではない．

III
Harm C

a. 急性期
心機能異常がなく特発性心室頻拍を合併している場合

には，通常のガイドラインに沿って治療が行われるが 356)，
CHDに関連する心室頻拍の場合は治療が大きく異なる．
急性期には同期下カルディオバージョン行い，それが困

難な場合には陰性変力作用の少ない III群薬か I群薬を考
慮する．心室細動に対しては非同期カルディオバージョン
を行う．

表 16 Vaughan Williamsによる抗不整脈薬の分類
群 作用機序 抗不整脈薬（一般名）

Ia
Naチャネル遮断
活動電位持続時間延長

プロカインアミド，ジソピラミド，シベンゾリン，
ピルメノール，

Ib
Naチャネル遮断
活動電位持続時間短縮 メキシレチン，リドカイン，アプリンジン

Ic
Naチャネル抑制
活動電位持続時間不変 プロパフェノン，フレカイニド，ピルシカイニド

II β受容体遮断 メトプロロール，ビソプロロール，アセブトロール，
カルテオロール，プロプラノロール，ピンドロール

III Kチャネル遮断 アミオダロン，ソタロール，ニフェカラント

IV Caチャネル遮断 ベラパミル，ベプリジル，ジルチアゼム
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る377)．
先天性異常を伴う房室結節に付随した房室結節リエント

リー性頻拍の詳細については，よくわかっていない 378, 379)．
アブレーション治療ではリエントリー回路を形成する速伝
導路（fast pathway）と遅伝導路（slow pathway）のうち後
者を焼灼するが，正常心の場合には遅伝導路の部位のバリ
エーションが少ないので，速伝導路を温存しながらの焼灼
が容易である．しかし，先天性異常を伴う房室結節の解剖
はバリエーションが多く，遅伝導路の部位を正確に同定す
ることは困難である．したがって，凍結凝固法により凍結
と復温を繰り返しながら凍結凝固壊死を起こすべき部位を
検索する方法（cryothermal mapping）が臨床応用されて
いる380)．
b. 心房頻拍
心修復後に高率に発生する不整脈が心房頻拍である．
心房頻拍は心房に対する手術侵襲の大きさ（心房内血流転
換術など），術後の心房への高負荷（Fontan手術など），術
後の経過年数に応じて，発生率が高くなる．術後，心房内
には解剖学的なリエントリー回路が形成され，この経路を
旋回する比較的回路の大きなマクロリエントリーが多い
が 381– 383)，房室弁周囲のマクロリエントリー（心房粗動），
瘢痕組織のマイクロリエントリーや異常自動能，撃発活動
性頻拍も発生する．

CHDに伴う心房頻拍に対しては，薬物治療単独では有
効性が不十分で，また副作用の血圧低下や心機能低下は
容認できないことが多いため，CAは重要な役割を担う．
しかし，正常心に発生する心房頻拍，心房粗動と異なり，
心房内に瘢痕組織や外科的な切開線，縫合線が多く存在
するため，複数の心房頻拍が併発することが多い．また，
解剖学的な形態やそれに伴う不整脈基質が複雑であるた
め，X線透視と心内電位記録だけでは不整脈機序を把握す
ることが困難である．
これを補完するための検査法として，心臓の立体画像と

は，カテーテルアブレーション（CA），植込み型心臓電気
デバイス（CIED），外科的手術治療に大別される．
3.4.1
カテーテルアブレーション
CAはカテーテルを通して不整脈の原因となる組織を破
壊する治療法である．その方法は直流通電法 362, 363)から発
展した高周波アブレーション364)以外に，凍結凝固 365)，レー
ザー366)，薬物（化学的アブレーション）367) があり，最近で
はelectroporationという新しいエネルギー源も報告されて
いる368)．また，エネルギーの伝達は管状カテーテルだけで
はなく，肺静脈隔離術に特化したバルーンアブレーション
も開発されている369– 371)．

ACHDに伴う不整脈に対するCAは，正常とは異なる心
血管形態に対してカテーテルを操作するため，コンピュー
タ処理された心臓立体画像を参照できるCARTOTMシステ
ム（Biosense Webster 社製），EnSite NavXTM システム
（Abbott社製），RHYTHMIATM（Boston Scientific社製）
などの不整脈マッピングシステムの使用が推奨される．ま
たNiobeTMシステム（Stereotaxis社製）は，体外からの強
い磁気によりカテーテルを遠隔操作するシステムで，心臓
への血管アクセスが制限された状態においてもマニュアル
操作では不可能なカテーテル操作が可能で，CHDに伴う
複雑な解剖において有用である372)．
a. 房室回帰性頻拍，房室結節リエントリー性頻拍
房室回帰性頻拍は房室結節，WPW症候群における

Kent束などの房室間副伝導路を介して心房心室間を旋回
するリエントリー性頻拍である．Ebstein病では右房右室
間の副伝導路によるWPW症候群を呈することがあり，房
室回帰性頻拍による頻拍発作が発生する 373, 374)．修正大血
管転移などの房室不一致，内臓心房錯位（heterotaxy）症
候群でも副伝導路の合併率が高いことが知られてい
る 375, 376)．また，心修復術後に発生した心房組織と心室組
織の電気的接合による術後WPW症候群が報告されてい

表 18 心房細動患者の脳梗塞リスク評価のための CHADS2スコア
頭文字 危険因子 点数

C Congestive heart failure 心不全 1

H Hypertension 高血圧（治療中も含む） 1

A Age 年齢（75歳以上） 1

D Diabetes mellitus 糖尿病 1

S2 Stroke/TIA 脳卒中 /一過性脳虚血発作の既往 2

最大スコア：6
（日本循環器学会ほか. 2020 356) より）
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d. 心室頻拍，心室細動
Fallot四徴修復術，Rastelli手術などの心修復手術によ

る心室切開線や縫合線が術後に瘢痕化し，心室不整脈の
発生要因になる．そのような心室頻拍（VT）のCA治療は，
心房頻拍の場合と同様に，誘発性や頻拍中の血行動態が
安定するmappable VTに対してはリエントリー回路や発生
源を同定し，回路の遮断や発生源に対する焼灼を行う．不
整脈機序を十分に同定できないunmappable VTに対して
は，心室ペーシング波形がVT波形を再現できる部位の焼
灼，低電位領域や伝導途絶部位を通過する経路の広範囲
な焼灼などの方法がとられる395, 396)．
心室筋は心房筋よりも厚く，さらに瘢痕組織が周囲に存
在する場合にはアブレーションの標的を完全に焼灼できな
いことがあり，正常心における心室頻拍アブレーションよ
りも難治性である．また，正常心の心筋梗塞後VT，心筋
症に伴うVTなどでは心外膜側に不整脈基質が存在するこ
とがあり，この場合には心窩部より心嚢穿刺を行って心外
膜側をアブレーションすることも可能である397) が，心修復
後VTの場合は心嚢が癒着しているためこの方法がとれ
ない．

CHDに伴うVTは他の器質的心疾患に伴うVTに対する
治療方針と同様に，ICDの併用が原則である．これまで使
用されていた経静脈的ICDは，心臓に対する静脈アクセス
ルートが制限されている場合や心内短絡がある場合には原
則禁忌であったが，皮下植込み型ICDによりこの制約が解
消された398)．
心室細動に対するアブレーション治療は，トリガーにな

る心室期外収縮を標的にする方法，Purkinjeネットワーク
や瘢痕組織をアブレーションする方法などが報告されてい
るが，CHDに伴う心室細動に対するアブレーション法は
確立されていない．ICDの併用が原則である．
3.4.2
植込み型心臓電気デバイス
CIEDは経静脈ペースメーカ，リードレスペースメーカ，

両室ペースメーカ（心臓再同期療法），経静脈 ICD，皮下
植込み型 ICD，植込み型心臓モニタなどの機器を指す．こ
のうち植込み型心臓モニタはペーシング機器ではないの
で，総称として cardiac implantable pacing deviceの語は
用いない．また，着用型自動除細動器（wearable cardio-
verter defibrillator: WCD）は ICDと同様に重要な機器で
あるが，CIEDには含めない．
a. ペースメーカ
ペースメーカは基本的には徐脈性不整脈に対する治療
機器であるが，心房抗頻拍機能付ペースメーカは心房頻拍
や心房細動を併発する徐脈性不整脈患者に使用される．

不整脈の電気生理学的情報を統合した不整脈マッピングシ
ステムが開発されており，その使用が推奨される333, 384, 385)．
CAの手技中に全ての頻拍が誘発され安定して持続すれば，
頻拍の興奮伝導過程をマッピングして，リエントリー回路
の遮断，または頻拍発生源への焼灼が可能であるが
（mappableな心房頻拍）386)，誘発されない頻拍，持続しな
い頻拍などのunmappableな心房頻拍に対しては，不整脈
マッピングシステムで検出された異常心筋組織による低電
位領域や伝導途絶部位を通過する経路を広範囲に焼灼す
る方法が推奨される 387)．また，瘢痕組織に囲まれた不整
脈基質を十分に焼灼するため，アブレーションカテーテル
の組織への先端接触圧（contact force）を測定する方法が
普及し，接触圧，出力エネルギー量，焼灼時間などのパラ
メータによる計算値でCAの効果を予測することができ
る388)．

CAに関する技術的進歩は著しいが，CHDに伴う心房頻
拍はCA後の再発率が比較的高く，薬物治療，ペーシング
治療，外科的治療とのハイブリッド治療を考慮しなければ
ならない状況もまれではない．
c. 心房細動
正常心には孤立性心房細動という疾患概念があるよう

に，器質的心疾患を伴わない状態においても心房細動（AF）
のみが発生することが少なくない．そしてその孤立性AF
の発生源は肺静脈が大多数であり，肺静脈隔離術がCA治
療の中心的な役割を担っている 389, 390)．しかしその一方で，
CHDに伴うAFは器質的変化に伴うものが一般的であり，
肺静脈以外の病的心房筋から発生するAFが多数であ
る391)．多発性心房期外収縮，心房頻拍の延長線上にAFが
存在し，正常心における定型的な肺静脈隔離術だけでは有
効でないことが多い．
しかしながら，肺静脈がCHDにおけるAFと全く無関係
ということではなく，心房中隔欠損に対するデバイス閉鎖
術前の肺静脈隔離術が遠隔期のAF再発率を低下させると
いう報告 392)，その他の心奇形や術後AFに対する肺静脈隔
離術の報告 393, 394)がある．現実的には定型的なAFのCA治
療法は存在せず，肺静脈隔離術，左房後壁隔離術（box 
isolation），上大静脈隔離術，低電位領域や伝導途絶部位
を通過する経路を広範囲に焼灼する方法などが行われて
いる．
このように，CHDに伴うAFに対するアブレーション治
療は確立されてないため，アミオダロンなどによる薬物治
療が重要であり，また房室伝導アブレーションとペース
メーカによる治療，ペースメーカによる抗頻拍ペーシング
治療などの併用も考慮すべきである．
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Fallot四徴症術後の突然死
の危険因子 （左室収縮また
は拡張障害，NSVT，QRS
幅 180 ms以上，広範な右
室の線維化，電気生理検査
での心室性不整脈の誘発）
が 3つ以上ある場合

IIa B B IVb

先天性心疾患患者で，体心
室駆出率 35％以下の心室
機能低下，NSVT を認め， 
NYHA心機能分類 IIまたは
IIIの心不全症状がある場合

IIa C C1 IVb

VFの既往があるが，冠動脈
が修復された冠動脈起始異
常

IIb C C1 V

12ヵ月以上の余命が期待で
きない場合 III C C2 VI

精神障害などで治療に際し
て患者の同意や協力が得ら
れない場合

III C C2 VI

急性の原因（急性虚血，電
解質異常，薬剤など）が明
らかな VT，VFで，その原
因の除去により VT，VFが
予防できると判断される場
合

III C C2 VI

抗不整脈薬やカテーテルア
ブレーションでコントロー
ルできない，頻回に繰り返
す VTあるいは VF

III C C2 VI

心移植，CRT，左室補助装
置の適応とならない NYHA
心機能分類 IVの薬物治療抵
抗性重症うっ血性心不全　

III C C2 VI

心内短絡がある場合の心内
膜リードの植込み（ただし，
血行動態，抗凝固療法の導
入，シャント閉鎖の有無，
心内膜リードの代わりとな
るリードアクセスを個々に
検討し，決定すること）

III B D IVb

VF：心室細動，VT：心室頻拍，NSVT：非持続性心室頻拍，CRT：
心臓再同期療法

（日本循環器学会ほか. 2018 153) より）

ICDは致死的心室不整脈（VT，VF）が発生した場合に，
自動的に抗頻拍ペーシング，カルディオバージョン，除細
動を行う機器である．初期の ICDは心外膜側に除細動用
の電極パッチを装着する侵襲的な開胸手術が必要であった
が401)，現在のICDはペースメーカ手術と同様に経静脈リー
ドを心内に留置する様式で，低侵襲である．アクセスルー
トや心内短絡などの経静脈リードの制約があるCHD患者
に対しては，センシングリードとして心外膜リードを用い，

CHDにおいては発生学的に洞機能不全や房室伝導障害
を発症する病態，心修復術などにより後天的に発症する病
態がある．先天性洞機能不全は多脾症，左並列心耳など
で発症し，後天性洞機能不全は心房内血流転換術（Mustard
手術，Senning手術），Fontan手術，Glenn手術などの術
後にみられる．先天性房室伝導障害は修正大血管転位，
房室中隔欠損などで発症し，後天性房室伝導障害は心室
中隔欠損閉鎖術，左室流出路手術などの術後にみられる．
ペースメーカ植込みの適応は，徐脈に伴う自覚症状があ

る場合，徐脈または房室解離による心機能低下，心室不整
脈，幅広いQRS波による補充調律，術後回復が見込めな
い高度房室ブロック，日中平均心拍数50/s以下の房室伝導
障害，日中平均心拍数40/s以下の洞機能不全，3秒以上の
心休止，治療抵抗性の上室不整脈に対する心拍数維持お
よび心房抗頻拍ペーシングなどである186, 399)．

CHDに対するペースメーカ植込み手術にはいくつかの
制約があり，心臓への静脈アクセスの有無，心内短絡の有
無などの条件によっては，経静脈ペースメーカではなく経
胸壁心外膜リードによる植込みを考慮する．最近では大腿
静脈から挿入したカテーテルにより心内に植え込む小型の
リードレスペースメーカが開発され 400)，腕頭からの静脈ア
クセスがない場合，心室流出路より近位に短絡がある場合
には選択肢の一つとなりうる．ただし，遠隔期における経
皮的抜去については未解決であり，若年者への使用には慎
重な判断が必要である．
b. 植込み型除細動器
表 19 先天性心疾患患者に対する植込み型除細動器の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨

グレード

Minds
エビデンス
分類

VFまたは血行動態不安定な
VTによる心停止からの蘇生
患者で，心肺停止が不可逆
的原因による場合

I B A IVa

先天性心疾患患者で症状を
ともなう持続性 VTがある
場合（カテーテルアブレー
ションや外科手術も治療選
択として考慮する）

I B A IVa

原因不明の失神を繰り返す
先天性心疾患患者で，体心
室駆出率 35％以下の心室機
能低下を認めるか，電気生
理検査で心室性不整脈が誘
発される場合

IIa B B IVa
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4.

生活習慣病

4.1

病態と管理
表 20 成人先天性心疾患患者の生活習慣病と慢性腎臓病の
 管理の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

適切な食事指導，運動療法，禁煙などの
生活習慣の改善を含めた包括的アプロー
チを行う．

I A

1年に 1回は診察室での血圧測定，また
は家庭での血圧測定を行う． I C

45歳以上の症例，または 45歳未満でも
BMIが 25 kg/m2以上で糖尿病のリスク
がある症例では，3年に 1回は糖尿病の
スクリーニング検査を行う．

I C

糖尿病のスクリーニング検査では，空腹
時血糖や随時血糖，HbA1cだけでなく，
必要があれば 75 g経口ブドウ糖負荷試
験（OGTT）も行う．

I A

5年に 1回は空腹時採血にて脂質異常症
のスクリーニング検査を行う． I C

脂質異常症のスクリーニング検査では，
LDLコレステロール，HDLコレステロー
ル，トリグリセライド，non-HDLコレス
テロールを測定する．

I A

1年に 1回は身長，体重を測定し，BMI
を評価する． I C

積極的に慢性腎臓病のスクリーニング検
査を行い，とくに Eisenmenger症候群を
含むチアノーゼ性心疾患では高リスクな
ので定期的に検査を行う．

I C

CHD患者の多くが成人期に到達するようになり，高血
圧，糖尿病，脂質異常症，冠動脈疾患などに代表される生
活習慣病を合併するCHD患者の数は増加傾向にある．一
般的に生活習慣病は小児や若年成人でも動脈硬化の進展
と関連しており403, 404)，高齢のCHD患者においても冠動脈
疾患は重要な予後規定因子である 405)．したがって，CHD
であっても生活習慣病は十分に管理されるべきである．し
かしその一方で，CHDでの生活習慣病予防の効果は明ら
かになっていない．

ショックコイルを皮下・胸膜・心外膜側に，腹部に電池を
植え込む方法が選択されてきた．皮下に除細動器本体（左
腋窩）と除細動用リード（前胸壁）を植え込む皮下植込み
型 ICD（S-ICD）は開胸が不要だが，徐脈に対するペーシ
ングと抗頻拍ペーシングができない 402)．

ICDの治療目的としては，VT・VFの既往があり救命さ
れた患者に対する再発予防（二次予防），既往はないが低
心機能，非持続性心室頻拍，原因不明の失神発作などのリ
スクがある患者に対する一次予防がある．高リスク患者を
同定するための根拠を導き出すためには，植込み群と非植
込み群をランダム化した前向き研究が必要であり，心筋梗
塞後患者や非虚血性心筋症患者などの研究により明らかに
されてきた．ところがCHDは症例数が寡少であり，この
ような科学的根拠を明らかにすることは困難である．一次
予防の適応は虚血心などの先行研究を参考にして決定せ
ざるをえない．
3.4.3
外科手術
外科的治療には不整脈の原因に対する直達治療と，背

景のCHDに対する修復術による二次的効果を目的とした
治療とがある．
一般成人の器質的心疾患に伴うAFに対する外科治療

（両心房メイズ手術，左房メイズ手術，外科的肺静脈隔離
術）は，その効果や安全性についてすでに検討されている．
それらの結果を根拠にして，僧帽弁手術などの他疾患に対
する心手術と同時に行う外科的心房細動治療の適応は，推
奨クラス Iという位置づけである 153)．CHDに伴う不整脈
に対する直達治療としての外科的介入には，AFに対する
左房介入のほかに，右房メイズ手術や副伝導路切断術，
VTに対する不整脈基質への介入などがある132)．術中に介
入すべき不整脈基質の部位や術式については慎重に決定
されるべきであり，可能なかぎり術前に電気生理学的検査
を行うことが推奨される．
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（推算糸球体濾過量）が算出されるが，ACHDではサルコ
ペニアなどで筋肉量の減少を伴うことがあるため 251, 419)，
シスタチンCによるeGFRも利用する．
降圧目標や使用する降圧薬についてもACHDに特有の

ものはないので，既存の報告を参考にする．降圧目標は
JSH 2019で，75歳未満では診察室血圧で130/80 mmHg未
満，家庭血圧で 125/75 mmHg未満とされている．また，
ACHDをすでに心不全の状態と考えるのであれば，降圧
目標は異なる可能性がある．心不全のガイドラインでは体
心室駆出率が 40％未満のHFrEFであればおおむね110～
130 mmHg，体心室駆出率が保持されているHFpEFであ
れば130 mmHg未満が推奨されている 238, 416)．ACHDの高
血圧の診療でもこれらの値を参考にできる可能性がある．
また，特殊な病態ではあるが，Eisenmenger症候群での過
度の降圧は右左短絡を増加させる可能性があるので，注意
を要する．
降圧薬を使用する前に，減塩（食塩6 g/日未満），野菜
や果物の摂取，適正体重の維持（体格指数：BMI＜25 kg/
m2），可能なら運動療法，節酒，禁煙といった生活習慣の
改善を指導する．また，大動脈縮窄では再狭窄の有無にも
配慮する．降圧薬に関してはACE阻害薬，ARB，β遮断
薬，ミネラルコルチコイド受容体拮抗薬は心不全治療薬と
しても有用であることが示されており 238)，ACHDでの降
圧には有用である可能性が高い．
4.1.2
糖尿病
a. 先天性心疾患での特徴

ACHD患者における糖尿病の罹患率・合併率について
いくつかのデータが報告されている．糖尿病と診断された
症例の割合はACHD群と非ACHD群で差がなかったと報
告されている 406)．一方で，空腹時血糖が高値または糖尿
病と診断された症例は対照群で 9.2％であったのに対し，
ACHDでは40.4％と有意に高率であったとも報告されてい
る 407)．さらに30歳から45歳までに糖尿病を発症する率は
ACHD群で4％と報告されており，これは非ACHD群と比
べてリスク比は1.35と高率であった 420)．また，この検討で
はチアノーゼ性心疾患の方が非チアノーゼ性心疾患に比べ
高率に糖尿病を発症し，そのリスク比は1.93であったと報
告している．

ACHDでは耐糖能異常も多く，およそ 40％を超える症
例に耐糖能異常を認めると報告されている 408, 421)．耐糖能
異常を有するACHDでは低HDLコレステロール血症も伴
うと報告されており 421, 422)，動脈硬化危険因子の重複が危
惧される．さらに，空腹時低血糖もACHDの予後悪化と
の関連が報告されている 423)．高頻度の低血糖による交感

4.1.1
 高血圧
a. 先天性心疾患での特徴
成人に到達したCHD（ACHD）患者での高血圧の罹患

率・合併率は，地域や年齢によってばらつきはあるが，24
～47％と報告されている406– 409)．その合併率は非ACHDと
比較して低い 406, 407)と報告されているが，すでに心疾患を
もつACHDでは血行動態に悪影響を与える高血圧を軽視
することはできない．ACHDでも非ACHDと同様に，高
血圧の合併率は男性 406)や高齢者（65歳以上）409)で高い．

ACHDでの高血圧の特徴として，加齢や肥満などの既
知の動脈硬化因子だけでなく，多様な因子が関わっている
ことがあげられる．例えばチアノーゼを伴うACHDでは腎
障害を合併することが多く 410, 411)，腎障害は長期的には高
血圧の原因となりうる412)．また，大動脈縮窄はそれ自体が
高血圧の危険因子で，修復術後ですら動脈コンプライアン
スは低下しており 413)，高血圧のリスクは残存する 414, 415)．
ACHDにおいて高血圧は冠動脈疾患や脳卒中などの危険
因子になるばかりでなく，大動脈縮窄の修復術後，大動脈
二尖弁，Fallot四徴，動脈スイッチ術後の完全大血管転位
などのACHD患者では，大動脈拡大の原因となる可能性
がある．
b. 管理

ACHD患者の高血圧の管理については，大きなエビデ
ンスが発表されていない現状では，既存の高血圧ガイドラ
インに従うことになる．2019年の日本高血圧学会のガイド
ライン（JSH 2019）416)において高血圧の診断は，診察室で
の収縮期血圧140 mmHg以上かつ /または拡張期血圧90 
mmHg以上とされている．血圧は毎年，診察室または家庭
で測定し，評価されなければならない（推奨クラス I）412)．
診断の際には二次性高血圧や高血圧合併症，臓器障害

の有無を確認する．一般的な二次性高血圧の鑑別診断も重
要であるが，ACHDの病態に即した検索も重要である．
ACHDに特徴的な高血圧の原因として，睡眠時無呼吸症
候群 254)，大動脈縮窄術後の高血圧再燃 417)，チアノーゼ性
心疾患での腎障害の合併 410, 411)や，まれであるが褐色細胞
腫やパラガングリオーマの合併 418)，などがあげられる．さ
らに薬物も原因になることがあり，抗不整脈薬であるアミ
オダロン内服中の甲状腺機能異常，術後疼痛に対する非ス
テロイド性抗炎症薬などの内服，などにも注意する．この
ようにACHDの高血圧には特殊な原因があるので，病歴，
家族歴や身体所見を慎重に収集する．
臨床検査としては，尿一般検査，一般的な血液検査に
加え，クレアチニン，尿酸，電解質，脂質プロファイル，
血糖値や肝機能を測定する．血清クレアチニンからeGFR
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り返しになるが，ACHDの糖尿病治療では明確なエビデ
ンスは存在せず，あくまで従来の心不全での糖尿病の治療
指針を参考にできるのみである．
治療目標についてはHbA1cを目安にするのが妥当であ

ると思われるが，個々の症例の病状を考えて判断する．
4.1.3.
脂質異常症
a. 先天性心疾患での特徴

ACHD患者における脂質プロファイル異常例の割合は
報告により異なり，27～60％と幅広い 407– 409)．対照群と比
較しての報告もいくつかあり，総コレステロール値，LDL
コレステロール値，HDLコレステロール値，トリグリセライ
ド値はACHD群で高いとする報告 407, 429)もあれば，ACHD
群でも正常とする報告 430)もある．リポ蛋白（a）に関しては
ACHD群と対照群とで差がなかった 430)．本邦での脂質異
常症の正確な合併率は明らかではないが，224例のACHD
患者で総コレステロール，LDLコレステロール，HDLコ
レステロール，トリグリセライドの平均値は正常範囲内で
あったと報告されている431)．
チアノーゼ性CHDでは非チアノーゼ性CHDに比べ，コ

レステロール値が低いことも報告されている429, 432)．
b. 管理
脂質異常症の診断については本邦の「動脈硬化性疾患予

防ガイドライン」に従う433)．治療に関してもACHDに特異
的な指針はなく，既報のガイドライン238, 433)を参考にでき
るのみである．まずは食事療法や運動療法，禁煙を含めた
生活習慣の改善を指導する．それでも脂質管理が不十分な
場合には，HMG-CoA還元酵素阻害薬（スタチン）を中心
とした薬物療法を行う．なお，脂質異常症の治療適応でな
い心不全においてはスタチン含めた脂質低下療法は推奨さ
れておらず 434)，ACHDでも不要な投薬は避けるべきと考
えられる．

ACHDで注意する病態として，動脈スイッチ術後や大
動脈縮窄があげられる．動脈スイッチ術では冠動脈移植術
の移植手技に関連して，除神経 435)や冠動脈の異常な血管
反応性 436)，内膜肥厚 437)が報告されており，冠動脈疾患の
高リスク群である可能性はある．大動脈縮窄に関しても，
血管病変や高血圧などのリスクがあり，冠動脈疾患の高リ
スク群である．大動脈縮窄についてはラミプリルやアトル
バスタチンの有効性も報告されている438, 439)．
4.1.4
肥満
a. 先天性心疾患での特徴

ACHD患者における肥満の合併率についても検討がな
されており，BMIが25 kg/m2以上30 kg/m2未満の肥満（1

神経賦活やエネルギー供給不足は，不整脈や心不全発症
のリスクを高めることになるので，ACHDでの糖代謝異常
に注目する必要がある．

CHDにも多い21トリソミーでは，1型糖尿病の罹患率は
非21トリソミーより高く，1.4％から10.6％に上ると報告さ
れている 424)．その他，Turner症候群やWilliams症候群な
どCHDを合併する染色体異常でも糖尿病に注意する．
b. 管理

ACHDでの糖尿病管理に関しても大きなエビデンスは
ないので，既存の報告に従うことになる．糖尿病のスク
リーニングについては，医療事情は異なるが北米からの提
言を参考にすると，45歳以上の症例，または45歳未満で
もBMIが25 kg/m2以上で糖尿病のリスクがある症例では，
検査が推奨されている 412, 425)．また，たとえ検査値が正常
範囲内であったとしても，ACHDでは3年ごとのスクリー
ニング検査を行う（推奨クラス I）．検査の手法としては，
日本糖尿病学会のガイドラインに従い，空腹時・随時血糖，
HbA1cだけでなく，必要であれば 75 g経口ブドウ糖負荷
試験（OGTT）も実施する426)．
治療に関してもACHDの糖尿病に特異的なものは示さ

れていないので，既報に従う．慢性期で急性の代謝失調を
伴わない場合は，食事療法や運動療法，禁煙を含めた生
活習慣の改善を指導する 426)．運動療法に関しては，
ACHDの病態や状態が多岐にわたるので，個別に指導を
行う．それでも血糖コントロールの目標に到達しない場合
には薬物療法の追加を検討する．
薬物療法に関しても，心不全を伴う糖尿病の治療指針を
参考にすることができるのみである 238, 427)．近年，血糖降
下薬の中でもナトリウム・グルコース共輸送体2（SGLT2）
阻害薬は心不全に対して有効性が示されており，北米の提
言では心不全を合併する糖尿病治療での第一選択薬と
なっている 427)．本邦の「急性・慢性心不全診療ガイドライ
ン（2017年改訂版）」でもエンパグリフロジンとカナグリフ
ロジンは心不全を合併した糖尿病に対する治療で推奨クラ
ス IIaとなっている 238)．さらにダパグリフロジンは糖尿病
の有無にかかわらずHFrEFの予後を改善したと報告され
ており 241)，本邦でもダパグリフロジンはHFrEFの治療薬
として保険適用となっている．欧州のガイドラインではエ
ンパグリフロジン，カナグリフロジン，ダパグリフロジン
のいずれの薬物も心不全リスクのある糖尿病患者の治療薬
として推奨クラス Iとなっており 428)，SGLT2阻害薬は
ACHDの心不全の治療でも今後重要な薬物となる可能性
がある．
一方，チアゾリジン薬は心不全では禁忌 238, 427, 428)であり，

ACHDでの使用についても慎重に判断する必要がある．く
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度）440)は 23～32％406, 408, 441)，BMIが 30 kg/m2以上すなわ
ち 2度以上の高度肥満は 8.8～21％と報告されてい
る 406– 408, 441, 442)．非 ACHDと比較して肥満の合併率は高
い 406)，または同等 407)とする報告もある一方で，中等度以
上の複雑ACHD症例では高度の肥満例は少なく，むしろ
低体重（やせ）と報告されており，病態により肥満の合併
率は異なる可能性がある 441– 443)．ただ，これらのデータは
欧米からの報告であり，本邦でも同様かどうかはさらなる
検討が必要である．

ACHDでの肥満の原因は多岐にわたる．心疾患ゆえに
医療関係者が活動を制限していたり，患者自身が制限して
いたりするので，肥満に陥りやすいという背景がある 444)．
さらに，小児期の手術までは体重増加が乏しく，手術後に
追いつくように高栄養価の食事が与えられる，といった独
特の食生活の変化もあり 431, 445)，肥満を増悪させている可
能性がある．
b. 肥満の管理
体重，身長，BMIを毎年計測し，肥満の評価を行うこと

は重要である（推奨クラスI）412)．肥満症例に対しては，食
事療法や運動療法，禁煙を含めた生活習慣の改善を指導
する．
肥満のACHDへの影響についてはデータが限られるが，

幼少期からの急激な体重増加は冠動脈疾患の危険因子で
あり446)，CHDでも体重増加には注意を傾ける必要がある．
その反面，有症状CHDや複雑CHDでは，BMIが 25 kg/
m2以上の症例は低体重の症例よりも死亡率が低く，さらに
経過中に体重が減少すると予後不良であることも報告され
ている 441)．すなわち肥満パラドックスがACHDにも当て
はまる可能性が示唆されている．
c. 栄養管理
栄養状態の悪化はCHDの予後悪化と関係している．栄
養不良はしばしば低アルブミン血症で代表して評価されて
いるが，アルブミンは心不全症例でも予後不良の指標
で 447)，CHDでも同様であり448, 449)，アルブミンによる栄養
状態の評価と管理は重要となる可能性がある．
4.1.5
慢性腎臓病
a. 先天性心疾患での特徴

ACHD患者における腎障害の合併率は決して低くない．
ACHDの約半数で eGFR（推算糸球体濾過量）は 90 mL/
min/1.73m2未満と正常範囲を下回る 450)．チアノーゼ性心
疾患ではさらに悪く，65％の症例で90 mL/min/1.73 m2未
満，16％の症例で 60 mL/min/1.73m2未満と，より多くの
症例で腎機能の低下を認めた．Fontan術後症例でも同様
に腎機能低下は高率に認められ，13歳ですでに10％，26

歳では50％以上に上ると報告されている 451)．一般住民と
比較しても腎機能の低下は著しく，eGFR＜60 mL/
min/1.73m2の症例は非チアノーゼ性心疾患では18倍，チ
アノーゼ性心疾患では 35倍であった 450)．また，チアノー
ゼ性心疾患やFontan術後を含めて，ACHDでは尿蛋白や
アルブミン尿を認める症例も多い 411, 452)．

ACHDでの腎機能低下の原因は多岐にわたる．チアノー
ゼ 411)，ときに複数回に及ぶ人工心肺の使用453, 454)，利尿薬
や造影剤などの腎機能を悪化させる薬物の使用450)，中心
静脈圧の上昇 455)，低心拍出状態 450)など多彩であり，それ
ぞれの要因に注意を払う必要がある．さらに，ACHDでは
先天性の腎臓の異常も腎機能低下の原因として重要であ
る．VACTERL連合や CHARGE症候群，Williams症候
群などでは腎臓や腎動脈に先天性の異常があるので，腎障
害の原因として注意する．
腎障害はACHDの予後に大きな影響を与える．軽度の
腎機能低下（eGFR: 60～89 mL/min/1.73m2）であっても
腎機能正常群と比べて6年間の死亡率は2倍に，中等度以
上の障害（eGFR＜60 mL/min/1.73m2）であれば死亡率は
実に5倍に上る450)．
b. 管理

ACHDでの慢性腎臓病（CKD）の診断については，本
邦でのCKDガイドライン456)に従い，糸球体濾過量（GFR）
は90 mL/min/1.73m2をカットオフ値とする．前述のごとく
ACHDでは腎障害の合併率が決して低くなく，積極的に
スクリーニング検査を行うべきであり，とくに Eisen-
menger症候群を含むチアノーゼ性心疾患では高リスクで
あるので，定期的に検査を行う（推奨クラス I）．なお，
GFRはイヌリンクリアランスから求めるのがゴールドスタ
ンダードではあるが，日常臨床では血清クレアチニン値を
基に推定式でeGFRとして算出される．しかし，ACHDで
は血清クレアチニン値と異なり，年齢や性別，人種，筋肉
量の影響を受けない血清シスタチンC値を用いてのeGFR
の使用も考慮する 457)．Fontan術後症例では筋肉量が少な
いこともあり，血清シスタチンC値から求めたeGFRが予
後予測に有用であったと報告されている 451, 458)．しかし，
血清シスタチンC値は肝機能の影響も受け，肝障害の可能
性のあるFontan術後症例では検証も必要である．

CKDの診断と重症度分類で国際的にはアルブミン尿が
用いられるが，本邦の保険診療ではアルブミン定量（尿）
は糖尿病性腎症第1期または第2期のものに限られている
ため，尿蛋白定量と尿中クレアチニン値（Cr）測定から求
めた尿蛋白 /Cr比（g/gCr）で蛋白尿を評価する456)．
腎動脈の超音波検査から求められる renal restrictive 

indexは臓器障害の非侵襲的な指標として有用である可能
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性があり，Fontan術後症例での予後予測に有効であった
と報告されている459)．

ACHDの腎機能低下に対する特異的な治療法は確立さ
れていない．食事指導に加えて，減塩や適切な血糖値コン
トロール，禁煙，肥満を避ける，脱水を避ける，などの生
活習慣の改善を行う．また，すでに腎機能の低下している
症例ではACE阻害薬やARB，非ステロイド性抗炎症薬，
利尿薬や一部の抗不整脈薬など，腎機能に影響を与える内
服薬の適応を十分に考えて，必要であれば見直しも行
う 238, 456)．さらに，造影剤の使用は適応を十分に考え，最
小限にとどめる．必要に応じて腎臓内科専門医とも緊密に
連携して診療にあたる．

4.2

先天性心疾患の特殊性
CHDにおける生活習慣病の診断基準は明らかではない．

本項目でも成人における既報の診断基準値を採用してい
る．ただ，CHDでは前述のように生活習慣病やCKDが特
殊な病態に起因することもあり，今後はCHDの予後を勘
案した，よりCHDに適した診断基準の確立が望まれる．
同様に治療の目標値についても，CHDの病態や予後を踏
まえて設定することが期待される．

5.

aortopathy

5.1

病態と管理
5.1.1
成因
肥満や糖脂質代謝異常などの生活習慣病に伴う内皮機

能障害や動脈硬化は，大動脈の拡大，硬度（stiffness）の
上昇を惹起し，大動脈瘤・大動脈解離合併のリスクを生じ，
このstiffnessの上昇が心室負荷，冠循環障害，高血圧の原
因となる460)．また，大動脈のstiffnessと運動耐容能との関
連も指摘されている 461)．生活習慣病による二次的な心血
管病の予防は若年CHD患者でも重要と考えられる．
健常成人における正常上行大動脈の拡大率は0.07～0.02 

mm/年程度であり 462)，加齢性変性・動脈硬化により大動
脈壁の組織学的変性を示す．病理学的には弾性線維の構
築の乱れ（断裂，消失），細胞外基質の増生・劣化，マト
リックスメタロプロテイナーゼ（MMPs）の過活性による血
管平滑筋細胞のアポトーシスなどの変化を特徴とする嚢胞

状中膜壊死（cystic medial necrosis）を呈する 463)．若年者
であってもCHD術後遠隔期においては，ときに大動脈が
拡張して瘤化・解離を生じたり，上行大動脈基部拡大によ
る二次性の大動脈弁閉鎖不全を合併したりすることがあ
る．この大動脈拡大を呈しやすい病態をaortopathyと呼び，
病理学的には上記と同様の変化を認める．
遺伝性aortopathyの病態で代表的な疾患はMarfan症候
群やMarfan類縁疾患である．分子レベルでは微小線維
（microfibril）の主要構成成分であるフィブリリン1の異常
があり，フィブリリン1遺伝子のさまざまな変異が知られ
ている 464)．またフィブリリン1が形質転換増殖因子β
（TGF-β）を transformするシグナルを過剰に出すことが，
それら病態の原因として報告されている 464)．CHD関連
aortopathyの代表的な疾患としては，大動脈弁二尖弁，大
動脈縮窄，Fallot四徴をはじめとする円錐動脈幹異常疾患
群，チアノーゼ性CHDの一部，Fontan手術後，左心低形
成などがあげられ（表21）1)，病理学的には上記の嚢胞状
中膜壊死を呈する．二尖弁では大動脈平滑筋細胞アポトー
シス，MMP活性上昇，弾性線維断裂，フィブリリン1低
下，TGF-β過剰発現なども報告されているが 465)，一般的
にCHDは明らかな単一遺伝子疾患ではないと考えられて
いる．
大動脈拡張に至る因子として遺伝的要素に加え，容量負
荷などの血行動態，炎症性変化，術後変化などが複雑に
交絡するのが aortopathyの経過である．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 463, 465)．さらに血行動態的因子は機械的刺激
伝達として，大動脈壁の変性をもたらす種々の経路を活性
化して，直接的に大動脈壁変性に関与している可能性も指
摘されている 466, 467)．種々の大動脈容量・圧負荷は血管壁
を繰り返し過伸展させ，平滑筋細胞・線維と接着分子の相

表 21 大動脈拡張を伴うことの多い先天性心疾患
 （Marfan症候群を除く）

大動脈二尖弁（Ross手術後も含む）
大動脈縮窄
総動脈幹
肺動脈狭窄・閉鎖に心室中隔欠損を伴うチアノーゼ性先天性心疾患
　Fallot四徴
　両大血管右室起始
完全大血管転位
単心室
Fontan手術後
左心低形成症候群

（日本循環器学会 . 2017 1) より）
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互作用から TGF-βを介して炎症性細胞を活性化させ
る 466, 467)．また，ずり応力は中膜変性を助長する 466, 467)．外
科治療により大動脈容量負荷が軽減されても，拡張した大
動脈は硬く，後負荷増大と脈圧上昇をきたし，血管ストレ
スは残存して病態はさらに進行すると考えられている463)．
5.1.2
診断と管理

表 22 遺伝性大動脈疾患の外科手術の推奨と
 エビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Marfan症候群では，大動脈基部または上
行大動脈径≧ 50 mmの症例に行う． I C

Marfan症候群では，大動脈解離の危険因
子＊を有する，大動脈基部または上行大
動脈径≧ 45 mmの症例に考慮する．

Ⅱa C

Marfan症候群で妊娠希望の女性では，大
動脈基部または上行大動脈径≧ 40 mmの
場合に考慮する．

Ⅱa C

Loeys-Dietz症候群では，Marfan症候群
よりも大動脈基部または上行大動脈径が
より小さい場合でも考慮する．

Ⅱa C

Marfan症候群の下行・胸腹部大動脈病変
では，TEVARよりも左開胸下の外科手術
を優先的に考慮する．

Ⅱa C

Marfan症候群では，大動脈基部または上
行大動脈径≧ 45 mmの症例に考慮して
もよい．

Ⅱb C

Marfan症候群では，大動脈解離の危険因
子＊を有する，大動脈基部または上行大
動脈径 40～45 mmの症例に考慮しても
よい．

Ⅱb C

＊ 大動脈解離の家族歴，大動脈拡大速度≧5 mm/半年，重症の大動
脈弁閉鎖不全症，妊娠希望など

TEVAR：胸部大動脈ステングラフト内挿術
［2020年改訂版 大動脈瘤･大動脈解離診療ガイドラインからの変更点］
表49の各項目の引用文献番号と他の表の参照指示を削除．

（日本循環器学会ほか. 2020 468) より改変）

これらの疾患の診療において画像診断の役割は重要で
あり，心エコー法では描出範囲が限られているため，CT
またはMRIでの評価が有用である．また血圧のコントロー
ルはすべてのaortopathyにおいて重要である．aortopathy
を有するCHDにおいては中心動脈圧が高く，また大動脈
縮窄のように安静時は正常血圧であっても運動時に血圧の
異常な上昇を認める疾患群もある 1)．大動脈壁の stiffness
や伸展性（distensibility）の評価のために，どのような検
査をどのような頻度で定期的に行うかに関しては，エビデ
ンスに乏しい．

CHDのaortopathyに関する内科治療についてもエビデン

スは乏しい．Marfan症候群のaortopathyに対しβ遮断薬を
処方する施設が多いが，その有用性に関して結論はでていな
い．最近におけるTGF-βの過剰活性化の知見から，TGF-β
を抑制する作用を有するアンジオテンシン II受容体拮抗薬
（ARB）の投与が行われることもあるが 469)，aortopathyに
対するARBの効果に関しても結論がでておらず，β遮断
薬単独かARB単独か，あるいは両者の併用かに関しての
ランダム化試験が現在進行中である．二尖弁やFallot四徴
の aortopathyにおけるTGF-βの関与についての報告から
は，理論的にはARBが有効な可能性があるが，エビデン
スが乏しく結論はでていない．
外科的手術に関してはガイドラインにより多少の違いが

あるが，Marfan症候群では大動脈径が50 mm以上，また
は継続的拡張が認められる場合が手術適応とされる1, 468, 469)

（表22）．近年は人工弁と人工血管を組み合わせた複合グ
ラフトを用いるBentall手術のみならず，自己弁温存大動
脈基部置換術（David法やYacoub法）が行われている．チ
アノーゼ性CHD修復術後の大動脈拡張に対する大動脈形
成手術は，「成人先天性心疾患診療ガイドライン（2017年
改訂版）」では大動脈径の55 mmを超える拡張が認められ
る場合に推奨されている 1)．二尖弁に関しては大動脈弁疾
患の合併や高リスク群などにより基準が異なる1, 468)．

5.2

先天性心疾患での特殊性と代表的疾患
CHD関連の aortopathyの代表的な疾患としては，大動
脈二尖弁や大動脈縮窄，Fallot四徴をはじめとする円錐動
脈幹異常疾患群などが挙げられる．遺伝的な背景による組
織学的な変化（嚢胞状中膜壊死）は似ているが軽度であり，
大動脈解離や大動脈瘤の頻度はMarfan症候群に比べては
るかに低く，組織学的異常に加えて特異な血行動態（容量
負荷，圧負荷，壁ずり応力など）が影響を及ぼしていると
考えられている 465)．一般的にMarfan症候群では大動脈拡
大は通常バルサルバ洞から始まるが，CHDの代表的疾患
である大動脈二尖弁では上行大動脈から始まる．また
CHDのaortopathyは上行大動脈にのみ高度拡張を認める
など，Marfan症候群とは違いがある470)．
進行性大動脈拡張の危険因子として，Fallot四徴では男
性，右大動脈弓，高度肺動脈狭窄（肺動脈閉鎖），修復時
高度チアノーゼ，修復時高年齢，大動脈肺動脈吻合術の
既往，吻合術後長期間経過，修復時大動脈高度拡張が挙
げられる 471)．肺動脈狭窄や閉鎖を伴うチアノーゼ型CHD
は，修復前は肺動脈血流量に比べ大動脈血流量が多く，
特に大動脈肺動脈吻合術を行った場合は上行大動脈血流
量が増加する．この特異的な血行動態が幼少期に長期間
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型大動脈縮窄のほうが単純型よりも上行大動脈の拡大速度
が速いと報告されている 475, 476)．大動脈弓が急峻な場合に
は圧脈波反射により大動脈壁ずり応力や弾性異常が亢進
し，上行大動脈が拡大するとの報告がある 477)．大動脈二
尖弁を合併しない大動脈縮窄の aortopathyに対する薬物
治療はエビデンスに乏しい．
5.2.3
円錐動脈幹異常
円錐動脈幹異常を呈する病態としてFallot四徴，心室中
隔欠損を伴う肺動脈閉鎖，両大血管右室起始，完全大血
管転位などが挙げられる．上行大動脈の組織学的異常は
Marfan症候群に似ているが程度は軽く，一般的に大動脈
解離のリスクは低く，10.5/100000人･年である（vs健常人
10/100000人･年）478)．

Fallot四徴は，修復術前の容量負荷（右室流出路狭窄に
伴う右左短絡など）と組織学的な異常がaortopathyに関与
しているとされている471)．大動脈拡大は成人修復例の7～
15％に認め，大動脈解離は上行大動脈径＞70 mmの症例
が多いが，53 mmでの解離の報告が1例ある479)．
完全大血管転位に対する動脈スイッチ手術後の成人例

において 50～65％に上行大動脈拡大を認め，3～15％に
中等度以上の大動脈弁逆流を認める 480)．1980年代以降，
動脈スイッチ手術が行われており，まだ中年層以上の患者
が存在しないため，aortopathyの術後遠隔期合併症に関し
ては不明である．
5.2.4
その他の先天性心疾患
Ross手術後の上行大動脈拡大の発生率は高く，術後12

年で約20％に大動脈拡大を認め，少なくとも 4例の解離
の報告がある 38)．左心低形成症候群（HLHS）に対する
Norwood手術後の大動脈の弾性低下と上行大動脈・大動
脈弓の拡大が報告されており，術後症例の約61％に大動
脈弁（生来の肺動脈弁）逆流を認め，数例の解離の報告が
ある 481)．Fontan手術後の大動脈解離はごくまれであり，
現時点では1件の解離による死亡報告がある482)．

続いた場合には，大動脈がより拡大しやすい血行動態であ
ると考えられる．大動脈基部や上行大動脈が拡大すること
により，二次性の大動脈弁閉鎖不全が生じる．さらに拡大
した大血管のstiffnessは後負荷の原因となりうるため，い
わゆるventricular-aortic decouplingを生じうる．
5.2.1
大動脈二尖弁
成人大動脈二尖弁症例の約50～87％に上行大動脈の拡
大を認め，年0.3～2.0 mmの拡大が認められる一方で，
約40％の症例は数年間変わらないと報告されている470, 472)．
また大動脈解離の発生率は3.1/10000人･年で健常人の8.4
倍とされている470, 472)．組織学的異常はMarfan症候群と似
ており，中膜壊死，MMPの上昇，フィブリリン1の減少な
どを認める．この組織学的な異常は特に偏向性ジェットが
あたる壁ずり応力上昇部位に著明に認められることか
ら 473)，組織学的異常＋血行動態的異常が大動脈二尖弁の
aortopathyの原因と考えられている．弁の癒合位置により
ジェットの向きと渦流やらせん流の形成が異なることがわ
かっており 465, 473)，右・左冠尖癒合の二尖弁では上行大動
脈，右・無冠尖癒合の二尖弁では大動脈弓まで拡大を認
める465, 473)．

aortopathyの治療に関しては多くの施設がβ遮断薬を使
用しており，ARBが有用な可能性はあるが，エビデンスに
乏しい．手術適応に関しては各ガイドラインで若干の相違
があり，危険因子がなければ，大動脈径55 mm以上または
年5 mm以上の拡大，リスクがある場合（拡大速度が速い，
高血圧，家族歴，妊娠希望など）には50 mm以上，大動脈
弁置換を施行する際には上行大動脈径45 mm以上で，上行
大動脈置換を考慮するとしているガイドラインが多
い1, 469, 474)．
5.2.2
大動脈縮窄
大動脈縮窄症例の約60％に大動脈二尖弁を認め，組織

学的異常は大動脈二尖弁に準じる．そのため，乳児期の早
期の修復術後もaortopathyを認める．修復術後は大動脈
瘤を約14％，大動脈解離または破裂を2.5％に認め，複雑
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1.

感染性心内膜炎

CHDの遠隔期診療において感染性心内膜炎（IE）は発
症率，致死率のいずれの観点からも主要な課題である．IE
の発症率は一般人口で 5.1～8.6/10万人･年 483– 485)，CHD
小児期では44/10万人･年，成人期では110/10万人･年 486)

である．CHDにおけるIE予測危険率は40歳までに2.4％，
60歳までに 4.7％486)にも上り，致死率は 1.9～9％と高
い 487, 488)．

CHDのIE合併例では外科的治療を要する場合が67％489)

と高率である．外科的治療のタイミングについて，近年では
塞栓症予防の観点から知見が集積している490)．特に，脳梗
塞では早期介入の優位性 491)が示されている一方，脳出血で
は早期介入は避けるべき 490, 492)である．近年，世界的に IE
の発症率は特に高齢者で上昇しており485)，CHD術後遠隔
期患者の高齢化とともに，今後ますます患者指導，適切な
予防的抗菌薬投与，早期診断，治療介入の重要性が注目さ
れている．現在，IEに対する各国のガイドラインの推奨は
異なり，その改訂後の疫学的変遷の報告が集積されつつあ
る485, 493)．本項では日本循環器学会のIEおよびCHDに関す
るガイドライン1, 180, 494)に準拠しつつ，近年のエビデンスにも
とづいて改変を加え，CHD遠隔期に絞って推奨を述べる．

1.1

発症率と予後による分類
CHDの IE発症率と致死率は高く，CHD遠隔期診療に

おける主要な課題といえる．特に，IEの既往，人工弁，
CHD複雑性高度が危険因子であり，10年間の累積発症率
はそれぞれ8.8％，6.0％，1.3％である495)．背景因子をマッ
チさせた対照群に対して，IE既往では65.4倍，人工弁で
は19.1倍のハザード比である495)．CHDの基礎疾患や治療・
既往などの背景因子によって，IE感染リスクが高いものと，
一般人口と比べて同等とみなせるものとに分類される 496)．
さらにIE感染を契機として死亡を含む重篤な結果を招く可

能性の高い一群を高度リスク群，そうでないものを中等度
リスク群と分け，予防的介入の推奨の基準とする 494)．欧
米のガイドラインでは高度リスク群のみに抗菌薬の予防的
投与を推奨している．
一方，本邦の「感染性心内膜炎の予防と治療に関するガ

イドライン」494)では高度リスク，中等度リスクともに抗菌
薬の予防的投与を推奨している．近年，欧米では IE発症
後の予後に関する新知見 495, 496)をもとに，先天性弁膜症（大
動脈二尖弁など 497, 498, 498a)）の患者に対して，高度リスク群
と同様に抗菌薬予防的投与の対象とすべきとの報告がなさ
れている．これは，本邦の IEガイドライン494)の中等度リ
スク群に対する予防的抗菌薬投与推奨の妥当性を支持する
ものである．これらを踏まえ，本ガイドラインでは本邦の
IEガイドラインと同じく，高度リスク群，中等度リスク群
ともに抗菌薬の予防的投与を推奨する（表23）．
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群で「人工弁術後」を「生体弁，機械弁による人工弁置換術患者，弁
膜リング装着」に記述変更，「姑息的吻合術や人工血管使用例を含む
未修復チアノーゼ型先天性心疾患」に「（単心室，完全大血管転位，
Fallot四徴症など）」を追加，「パッチ，人工材料を用いて修復したが，
修復部分に遺残病変を伴う場合」に「（術後期間を問わない）」を追加，
中等度リスク群で大動脈二尖弁について，「大動脈二尖弁を含む先天
性弁膜症」を追加．

（日本循環器学会 . 2018 494) より改変）

観血的な医療手技・処置は IE発症の観点から表24 494)

のようにリスク分類される．
高度リスク手技時の予防的抗菌薬投与を，高度リスク群

には強く推奨，中等度リスク群に対しても弱く推奨し，一
方，低リスク群においては推奨しない 494)．予防的抗菌薬
投与について，欧米のガイドラインは高度リスク群のみに
推奨 499)あるいは原則推奨しない 500)など消極的であるのに
対し，本ガイドラインは推奨度が強い．これは中等度リス
ク群であっても，本邦でもIE関連致死率が決して低くない
こと487)，中等度リスク群と高度リスク群との差は明確でな
く変遷もあること496)が根拠となる．ただし，抗菌薬により
副作用や耐性菌が生じる負の側面，疾患や手技により発症
率に違いがあること，抗菌薬の有用性は科学的根拠に乏し
いことなどから，すべての症例，あらゆる観血的手技に対
する画一的な予防的抗菌薬投与は推奨されない．予防的に
投与する抗菌薬についての詳細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」494)を参照
されたい．
心臓手術の周術期のメチシリン耐性黄色ブドウ球菌

（MRSA）感染リスク低減のため，術前の鼻腔内MRSAス
クリーニング（推奨クラス I，エビデンスレベルA），ペー
スメーカなどのデバイス留置前の予防的投薬（推奨クラス
I，エビデンスレベルB），外科的およびカテーテルによる
人工弁などの人工物留置前の予防的投薬（推奨クラス IIa，
エビデンスレベルB）が推奨される1)．

1.3

口腔内衛生と生活指導
抗菌薬の予防的投与には未だ議論がある一方，口腔内
衛生を保つことの重要性は共通認識である．口腔内衛生環
境と IEは関連 501)しており，歯磨き，フロスの使用，定期
的歯科検診が推奨される．口腔内洗浄液（マウスウォッ
シュ）は IEの主要原因細菌を減少させる 502)が，IE発症予
防に有効であるという報告はない．生活指導として，ピア
スや刺青をしないこと，アトピー性皮膚炎では皮膚ケアの
指導を行う1)．成人外来への移行教育と日常診療において，
繰り返し患者自身にIEリスクを理解させたうえで，セルフ
ケアを指導することが重要である．

1.2

手技，処置による発症リスクと予防
表 23 先天性心疾患術後遠隔期における感染性心内膜炎の

リスクと，高リスク手技に際しての予防的抗菌薬投
与の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨

グレード

Minds
エビデンス
分類

高度リスク群（感染しやすく，重症化しやすい患者）の高リスク
手技・処置に対し予防的抗菌薬投与を行う．

・ 生体弁，機械弁による人
工弁置換術患者，弁輪リ
ング装着
・ 感染性心内膜炎の既往
・ 姑息的吻合術や人工血管
使用例を含む未修復チア
ノーゼ型先天性心疾患（単
心室，完全大血管転位，
Fallot四徴症など）
・ 手術，カテーテルを問わ
ず人工材料を用いて修復
した先天性心疾患で修復
後 6ヵ月以内

・ パッチ，人工材料を用い
て修復したが，修復部分
に遺残病変を伴う場合（術
後期間を問わない）
・ 大動脈縮窄

I B A II

中等度リスク群（必ずしも重篤とならないが，心内膜炎発症の可
能性が高い患者）の高リスク手技・処置に対し予防的抗菌薬投与
を考慮する．

・ 高度リスク群，低リスク群
を除く先天性心疾患
・ 大動脈二尖弁を含む先天性
弁膜症
・ 閉塞性肥大型心筋症
・ 弁逆流を伴う僧帽弁逸脱

IIa C B III

感染の危険性が特に高くない群（一般の人と同等の危険率）に対
しては予防的抗菌薬投与を行うべきではない．

・ 単独の二次孔型心房中隔
欠損
・ 術後 6ヵ月を経過し残存
短絡を認めない心室中隔
欠損または動脈管開存
・ 冠動脈バイパス術後
・ 弁逆流を合併しない僧帽
弁逸脱
・ 生理的，機能性または無
害性心雑音
・ 弁機能不全を伴わない川
崎病既往

III C C2 IVa

[感染性心内膜炎の予防と治療に関するガイドライン（2017年改訂版）
からの変更点 ]
表29にMindsの推奨グレードとエビデンス分類を追加．高度リスク
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に準じる 494)．外科治療は心不全，感染コントロール不十
分，膿瘍，塞栓症の高リスク状態であって，頭蓋内出血や
昏睡・重度障害を伴う脳梗塞や重症併存症がない場合な
どに考慮する 494)．特に人工物を用いた短絡や心内導管の
感染の治癒は困難なことが多い．
手術の時期としては可能なかぎり早期が推奨され

る 490, 491)．手術に伴う脳神経合併症のリスク，手術時期が
遅れることによる塞栓症のリスク，術後の感染防御の対策
など総合的に判断する必要がある．

2.

運動

小児の健全な心身の発育には良好な心肺機能を基礎と
する体力の育成が欠かせない．このことはCHDを有する
小児においても，日常管理，学校生活管理を行ううえで重
要である．運動は成長期の小児での呼吸・循環器系の発
育・発達のみならず，成人では脂質，糖代謝を含めた代謝
系504, 505），免疫系，さらには精神発達の面からも 506），その
有用性は立証されている．その意味からも，CHDを有す
る患者の長期にわたる管理の中で，運動を含む生活指導は

1.4

診断
修正Duke診断基準 503)はCHD術後遠隔期にも有用であ

る（エビデンスレベルC）．CHD術後遠隔期での合併症は，
弁逆流悪化，心不全，弁輪部膿瘍，人工弁機能不全，全
身塞栓，脳塞栓，不整脈，膿瘍形成，細菌性動脈瘤で，
約50％に認める（エビデンスレベルC）487)．画像診断では，
人工物感染が多いこと，右心系での感染が少なくないこと
を念頭に，経胸壁心エコー法で十分な診断が得られないと
きには経食道心エコー法（推奨クラス I），造影マルチスラ
イスCT（推奨クラス IIa），頭部MRIにより仮性瘤，弁周
囲膿瘍，肺膿瘍，細菌性動脈瘤，中枢神経系塞栓，出血，
脳膿瘍の検出に努める 494)．他の方法で確定診断がつかな
い場合，ガリウムシンチグラフィは実施してもよい（推奨
クラスIIb）494)．人工物がある患者では18F-FDG PET/CTが
有用である（推奨クラスIIa）494)．

1.5

治療
内科的・外科的治療は，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（2017年改訂版）」

表 24 手技・処置の感染性心内膜炎発症リスク
1. 高リスク手技・処置

•  歯科口腔外科領域：出血を伴い菌血症を誘発するすべての侵襲的な歯科処置（抜歯などの口腔外科手
術・歯周外科手術・インプラント手術，スケーリング，感染根管処置など）

•  耳鼻科領域：扁桃摘出術・アデノイド摘出術
•  心血管領域：ペースメーカや植込み型除細動器の植込み術

2. 高から中リスク手技・処置

•  局所感染巣に対する観血的手技：膿瘍ドレナージや感染巣への内視鏡検査・治療（胆道閉塞を含む）
•  心血管領域：人工弁や心血管内に人工物を植え込む手術
•  経尿道的前立腺切除術：とくに人工弁症例

3. 中リスク手技・処置

•  消化管領域：食道静脈瘤硬化療法，食道狭窄拡張術，大腸鏡や直腸鏡による粘膜生検やポリープ切除
術，胆道手術

•  泌尿器・生殖器領域：尿道拡張術，経膣分娩・経膣子宮摘出術，子宮内容除去術，治療的流産・人工
妊娠中絶，子宮内避妊器具の挿入や除去

•  心血管領域：心臓カテーテル検査・経皮的血管内カテーテル治療
•  手術に伴う皮膚切開（とくにアトピー性皮膚炎症例）

4. 低リスク手技・処置

•  歯科口腔外科領域：非感染部位からの局所浸潤麻酔，歯科矯正処置，抜髄処置
•  呼吸器領域：気管支鏡・喉頭鏡検査，気管内挿管（経鼻・経口）
•  耳鼻科領域：鼓室穿孔時のチューブ挿入
•  消化管領域：経食道心エコー図・上部内視鏡検査（生検を含む）
•  泌尿器・生殖器領域：尿道カテーテル挿入，経尿道的内視鏡（膀胱尿道鏡，腎盂尿管鏡）
•  心血管領域：中心静脈カテーテル挿入

（日本循環器学会 . 2018 494) より作表）
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はおおむね対正常50～60％とする報告が多い．術後に
NYHA心機能分類での改善はみられるが，peak V

4

O2の改
善は限定的であり，多くは正常までは回復しない 521)．同じ
右室容量負荷疾患でもASD術後では正常に回復すること
と対照的である 522)．無症候性のEbstein病の小児でも，運
動耐容能の低下は大部分の症例にみられ，酸素飽和度と
左室容積に関連している523)．

Fontan手術後患者の運動耐容能の低下には多くの要素
が複雑に関与している 217, 524)．低心拍出量と心拍増加不足
がその根底にあるが，背景には心交感神経活性の異常や
血管機能異常，神経体液因子，心室拡張能，圧受容体，
化学受容体などの要素が多様な影響をもたらしている．多
くの報告で患者の peak V

4

O2は対正常60％前後である．
peak V

4

O2は予後予測の指標としても多くの研究がなされ
ている．心拍数については，安静時にはむしろ正常より
10％程度高値だが，最大心拍数は正常より低い．

2.3

運動と不整脈
一般的に心疾患のない小児や若年成人の上室・心室期
外収縮の出現頻度は，運動強度の増大に伴い減少するか
消失することが多い．しかし，CHD患者，特に術後患者
では運動中にこれらの不整脈が増加，またはその重症度が
増悪することがあるので，注意を要する．したがって，手
術後の患者が運動競技やレクリエーション活動に参加する
場合には，運動負荷試験またはホルター心電図検査で不整
脈出現とその重症度を確認することが推奨される．特に，
成人期に達した複雑CHD術後患者では不整脈は比較的多
く観察されることから，これらの患者では運動・活動参加
の際には事前に運動負荷試験を施行することが望ましい
（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．
運動能と不整脈の重症度は必ずしも関連しない．また，

これらの評価法では必ずしも日常活動を正確に反映してい
るとはいえず，心イベントを予測できないこともありう
る339)．したがって，各患者の状態を十分考慮したうえで無
理のない運動活動への参加を考えるべきである．また，学
校においては自動体外式除細動器の設置と学校スタッフへ
の心肺蘇生トレーニングが推奨される509)．

2.4

運動心肺指標とその臨床的意義
2.4.1
心拍数
運動中の心拍応答を規定する主要な因子は，体温，洞
機能，心臓自律神経活動である．運動中の心拍増加不良に

小児循環器科医，循環器内科医やACHD専門医の大きな
役割の一つである．しかし，運動関連の心イベントも多い
ことを考慮すれば 507– 510），適切な運動種目や運動量などを
具体的に考慮して日常診療を進めなければならない．

2.1

運動能力の評価法
運動能力の評価はトレッドミルやエルゴメータを用い，呼
気ガス分析を併用した心肺運動負荷試験で運動時間と最高
酸素摂取量（peak V

4

O2）を測定することができれば理想的
である．しかし，費用や人員の理由から容易に運動負荷試
験を施行できない施設もある．このような場合，重症度の
比較的高い患者においては 6分間歩行試験が有用であ
る511, 512)．6分間歩行試験による評価は，肺高血圧や心不全
などが高度で最大負荷をかけることの危険が大きい場合に，
特に有用である．また，Health-Behavior Scale-Congenital 
Heart Diseaseのように，日常生活の活動度などをスコア化
し，定量的に評価する方法も報告されている513)．
健常小児では運動負荷試験は5，6歳から施行可能であ

り，就学時の生活指導，管理に有用な情報となりうる．運
動能にはいわゆる体力としての有酸素運動能と，比較的体
力を必要としない運動技量とがある．日常生活では体力に
加えて運動技量も重要であるが 514)，現時点ではその客観
的な評価法は普及していない．

2.2

先天性心疾患患者の運動能力
心室中隔欠損や心房中隔欠損（ASD）などの単純な

CHD術後患者の運動耐容能は健常人と差がない．成人の
未治療ASD患者の運動耐容能は対正常60％前後との報告
が多く，年齢，肺体血流比（Qp/Qs），右室圧がその規定因
子となる．術後，運動耐容能は徐々に改善され，遠隔期で
ほぼ正常域に回復する 515– 517)．手術適応外や自然閉鎖して
手術を施行しなかった心室中隔欠損患者のpeak V

4

O2は正
常と同等であり，閉鎖術を行った心室中隔欠損患者も，術
後は正常とほぼ変わりない運動耐容能を有する518)．

Fallot四徴の術後患者は多くは日常生活上の制限を自覚
していないが，運動耐容能を測定すると対正常70％前後と
低い．こういった差異がみられることは，何らかの治療的
介入を行うときに，自覚症状を指標にしても必ずしも適切
でない可能性があることを示している 519)．運動耐容能低
下の規定因子として多くのものが指摘されているが，主な
ものは加齢，手術時年齢，心拍変時能，呼吸機能，肺動脈
逆流，両心室機能などである520)．

Ebstein病では，手術適応となる症例の場合，peak V
4

O2
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以上）537)，成人では通常1.20前後であること，②推定最高
心拍数に達していること，③Borgスコアで18～19．また，
peak V

4

O2は負荷法やプロトコルによって絶対値が変わる
ので，各施設での正常値を設定してその対正常％で表示す
るのがよい．

peak V
4

O2は Fallot四徴や Fontan術後などの成人CHD
術後患者の予後規定因子とされている 538– 540)．また，成人
においては心移植の適応の決定に際し重要な指標とされ，
14 mL/kg/min未満が移植の適応基準である 541)．しかし，
小児期のCHD術後でのpeak V

4

O2と将来の心イベントとの
関連は明確にはされていないため，小児CHDにおける心
移植の適応基準値としての14 mL/kg/minの妥当性は不明
である537, 542)．
心不全を有する患者では運動時間が比較的良好でも

peak V
4

O2は低いことが多い．これは運動中の少ない心拍
出量を効率良く作業筋に分布させるように血流分配の変化
が生じるためと考えられる．また，安静時の心室駆出率が
正常でなくてもpeak V

4

O2が正常な患者が存在する．血管
内皮機能を介した血流分配の調節や運動筋内における酸
素抽出能の増加によって末梢組織の循環が維持されれば，
心拍出量が正常以下でも高いpeak V

4

O2が維持されること
があるからである543)．このような順応現象は運動中の酸素
負債の増大と関連すると考えられる．
患者の高度なモチベーションを引き出すことが困難な場
合や，疾患，患者の状態，年齢によって最大負荷をかける
ことが危険な場合においては，亜最大負荷で客観的な運動
耐容能を推定する指標として，嫌気性代謝閾値（anaerobic 
threshold: AT）が有用な指標である（表25）．嫌気性代謝
閾値は健常人では運動時心拍数120～130/minくらいで達
するポイントで，有酸素運動の重要な指標である544)．また，
嫌気性代謝閾値は日常身体活動の指導やリハビリテーショ
ンにおける負荷量の決定に重要で，嫌気性代謝閾値に達す
る30～60秒前の負荷量がリハビリテーション時の目安に
なる．
これらの客観的な数値指標のほかにも，従来使用されて

きたNYHA心機能分類は予後予測にも有用であることが

は洞結節機能低下が関与することがある．多脾症候群，
Senning手術など心房内操作を伴う手術，三尖弁閉鎖不全
などによる右房拡大は洞機能低下の要因となる525)．
また，運動中の心拍数増加不良と運動回復早期の心拍
減衰の遅れは，他の成人循環器疾患と同様にACHDにお
ける将来の心イベントの予測に有用である 526)．CHD術後
患者では開胸手術の影響で除神経が起こることは避けられ
ず，心臓自律神経活動には程度の差はあれ障害があること
が多い 527, 528)．特に副交感神経機能の障害が中心となると，
運動初期や軽運動中の心拍数増加が著しく低下することも
あるため，CHD術後患者では心拍数から術後状態を把握
する際には注意しなければならない．右室流出路再建術後
やFontan術後患者の心拍応答はいずれでも低下し，運動
回復早期の心拍減衰も小さい529, 530)．
2.4.2
血圧
血圧は末梢血管抵抗と心拍出量により決定される．運動

時の最大収縮期血圧は運動時最大心拍出量と関連が深く，
運動中の収縮期血圧の低下ないし増加不良は心拍出量の
増加が不十分であることを示唆する．複雑CHD術後では
遺残する血行動態の異常によって血圧上昇が不良になるこ
とがある．特に運動誘発性低血圧は心室細動のリスクを高
める531)．
大動脈縮窄術後では安静時の上下肢血圧差を測定し，
最大負荷直後に再び測定して最大上下肢血圧差を記録し
ておく．また，安静時に高血圧がなくても運動時に出現す
ることがあるので，注意する 415, 532– 534)．遺残縮窄例や修復
術時年齢が高い場合は高血圧発症と関連することがあると
されるが，そうでない症例でも高血圧が存在することが少
なくない．大動脈弓の形態が運動時高血圧に与える影響は
不明確で 535)，軽度の大動脈縮窄でも運動中の血圧上昇の
危険因子になりうる536)．持続する高血圧に対しては臓器障
害予防の観点から降圧療法が望ましいが，運動時の血圧を
考慮した治療基準は定められていない．有意な狭窄部がな
い患者で高血圧に関連した心室筋肥大が疑われた場合に
は，減塩指導，肥満の改善など適切な生活指導とともに，
薬物による降圧療法を考慮する（推奨クラスIIb，エビデン
スレベルC）．
2.4.3
酸素摂取量
最高酸素摂取量（peak V

4

O2）は心疾患患者の心肺予備能
を反映する有用な指標である（表25）．以下の基準で最大
負荷に達したと判断されれば，その時のV

4

O2をもってpeak 
V
4

O2とする．①最高負荷時のガス交換比（＝二酸化炭素排
泄量 /酸素摂取量）が一般には1.09以上（年少児では1.05

表 25 心肺運動負荷試験の主な指標
指標 定義

最高酸素摂取量
（peak V

4

O2）
運動負荷によって得られた最大の酸
素摂取量

嫌気性代謝閾値
（anaerobic threshold: AT）

高度の運動負荷による代謝性アシ
ドーシスが生じる直前の酸素摂取量

運動時換気効率
（V

4

E/V
4

CO2 slope）
一定量の二酸化炭素を排泄するため
に必要な換気量
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ある．近年は Fontan術後症例をはじめ，これまで妊娠・
出産が可能とは考えられていなかった複雑CHDでも挙児
希望をもつ患者が増加している 559, 560)．このような母体，
胎児ともに高リスクの一部の疾患では，妊娠前の心機能評
価，必要があれば修復術または再修復術の検討，適切な
避妊法の選択，場合によっては妊娠中断の選択も，必要と
なってくる．一般健常人と比較すると，CHD修復術後の
妊娠は，流産，低出生体重など胎児のリスクも高いことが
報告されている561)．最も重要なことは，妊娠・出産を希望
する患者と妊娠前から，産婦人科医も交えて妊娠・出産の
可能性とリスクを話し合うカウンセリングの機会を持つこ
とである562)．
妊娠・出産時には循環動態・血液学的・呼吸機能・内
分泌学的・自律神経学的な変化が母体に認められる 563)．
これらの変化が，背景となる疾患の解剖学的特徴，固有の
病態にどのような影響を与え，母体と胎児にどのようなリ
スクを引き起こすかの判断が重要である564)．妊娠を避けた
ほうが良いと考えられる高リスク疾患（表26）559)は，胎児
にとっても高リスクである．これらの疾患では妊娠中や出
産後に心不全，不整脈，血栓塞栓，大動脈解離などの合
併症を生じる可能性がある．妊娠が心疾患の長期予後に与
える影響については十分なエビデンスがないことを，心疾
患を有する女性には伝えておくべきである565)．
詳細は日本循環器学会と日本産科婦人科学会の合同で発

表されている，「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（2018年改訂版）」559)を参考にされたい．

4.

移行医療

4.1

移行医療とは
小児期の治療の進歩により，CHD患者の大多数が成人

期に到達する時代となった．こうした患者は，修復術後の
遺残症，続発症，遠隔期合併症などの医学的問題を有する
ことも多く，成人期以降も継続した医療が必要となる 1)．
また小児期から成人期への成長過程では，心理的・社会的
問題へのケアも重要な課題である．
移行医療（transition care）とは，慢性疾患を有する個々

の小児患者が生涯にわたりもてる機能と潜在能力を最大限
に発揮することを目的に，個人の理解度や発達，状況に応
じた適切かつ継続的な医療を提供することである 566)．移
行医療では，自立により患者自身が受ける医療の自己決定

示されており，患者のQOL評価や予後予測という意味で
も，従来のNYHA心機能分類も含めて多角的な評価を行
うべきでる545)．
2.4.4
換気効率
換気効率は二酸化炭素（CO2）産生に対する分時換気量

（V
4

E）の変化からその効率を表現する指標である（表25）．
運動中の二酸化炭素排泄量と分時換気量との直線関係の
傾きをV

4

E/V
4

CO2 slope（運動時換気効率）と呼ぶ．そのほ
か，嫌気性代謝閾値レベルまたは運動時のV

4

E/V
4

CO2の最
小値であるminimal V

4

E/V
4

CO2も指標となる．いずれも正
常では30未満である．これらの指標は心不全患者の予後
予測因子としてpeak V

4

O2よりも感度が高く，ACHD患者
での心イベント予測に有用である 546)．心不全や肺循環の
異常では，運動中の死腔換気率が高く，CO2を排出するた
めの換気量が増加するため，V

4

E/V
4

CO2は上昇し，この
slopeの勾配は急峻になる．換気効率の低下は中枢性およ
び末梢性の化学受容体感受性の亢進も関係していることが
知られているが，CHDではそういった要因以外にも，低
酸素血症，肺胞や気道の成長，呼吸筋あるいは特殊な血
行動態の影響などを考慮に入れる必要がある546– 549)．

2.5

心臓リハビリテーションを含む
治療としての運動
小児および成人CHD患者での心臓リハビリテーション

の有用性については，これまで多くの報告がある 550– 554)．
比較的年少時に運動に参加することで有酸素運動能が向
上し，その効果はある程度持続して，精神的な自己確立に
も役立つ 555)．また，運動を含むレクリエーションなどの活
動に参加することで，精神的な自己確立などに有用である
可能性がある 556)．したがって，運動の身体・精神発達へ
の有効性を考慮すれば，禁忌でないかぎり運動・活動への
参加は奨励される 557)．ACHD患者では自宅での心臓リハ
ビリテーションが有効であるとの報告が多いが，運動が許
容された範囲を逸脱して行われることもありうるため 558)，
一定の指導と監視が必要である．

3.

妊娠，出産

CHD患者の多くは，一般と同様に妊娠・出産が可能で
あるが，複雑CHD修復術後など中等度リスク以上の場合
は，妊娠中や出産後の母体や胎児に合併症を認めることが
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人先天性心疾患診療ガイドライン2008年度版」569)に，移
行医療が含められた．さらに2011年，同学会よりCHDの
移行に関する声明（Best Transition Practices）570)がだされ
た．
本邦において移行医療はCHD分野で早期に着目され，

日本循環器学会の「成人先天性心疾患ガイドライン（2011
年改訂版）」571)にその重要性が記されている．日本小児科
学会からも2014年，移行期の患者に関するワーキンググ
ループよる「小児期発症疾患を有する患者の移行期医療に
関する提言」が作成された 567)．その後2017年，日本循環

を行い，健康管理の主体が保護者・医療者から患者自身
へと徐々に移行することが期待される 567)．移行後の診療
体制に関しては次項（5. 診療体制）を参照されたい．

4.2

国内外の動向
米国では慢性疾患を有する小児の移行医療の重要性が

早期から認識されてきた 568)．2002年には米国小児科学会
ほかの4学会より，移行医療の実現を目的とした合同声明
が発表された566)．CHDに関しては，米国心臓病学会の「成

表 26 modified WHOクラスを用いた母体心血管リスク評価
modified WHO分類妊娠リスクカテゴリー 母体の危険因子

modified WHOクラス I

 母体死亡リスクの増加なし
 母体罹病リスクなし，あるいは軽度増加

単純型の軽症肺動脈狭窄，PDA，僧帽弁逸脱

良好な修復術後である単純型先天性心疾患（ASD，VSD，PDA，肺静脈還
流異常）

単発性の心房あるいは心室期外収縮

modified WHOクラス II（妊娠していなければ問題とならな
いレベル）

 母体死亡リスクの軽度増加
 母体罹病リスクの中等度増加

未修復のASD，VSD

Fallot四徴症心内修復術後

ほとんどすべての不整脈

modified WHOクラス II～ III（個々の状態による）

 
母体死亡リスクの中等度増加
 母体罹病リスクの中等度増加

軽度の左心室機能低下

HCM

自己弁あるいは生体弁の弁膜症でWHO分類 Iか IV以外

Marfan症候群（大動脈拡大なし）

大動脈二尖弁を伴う大動脈疾患（大動脈径＜45 mm）

大動脈縮窄症術後

modified WHOクラス III

 母体死亡リスクの有意な増加
 母体の重症罹病リスクの有意な増加
※  妊娠禁忌まではいかないが，個々の状態によりWHO分
類 IVと同等のこともある．熟練した専門家のカウンセリ
ングが必要．継続の場合は，妊娠全経過中，分娩，産褥
期と，心臓・産科ともに集中かつ専門的経過観察が必要

機械弁（わが国ではWHOクラス IV）

体心室右室

Fontan術後

未修復のチアノーゼ性心疾患（チアノーゼの程度による）

その他の複雑型先天性心疾患

Marfan症候群（大動脈径40～45 mm）

大動脈二尖弁を伴う大動脈疾患（大動脈径45～50 mm）

modified WHOクラス IV

 きわめて高い母体死亡リスク
 きわめて高い母体の重症罹病リスク

～妊娠禁忌～
※ 妊娠したら人工妊娠中絶を検討すべき．継続の場合はク
ラス IIIに準ずる

肺動脈性肺高血圧（いかなる原因でも）

高度な体心室機能低下（LVEF＜30%，NYHA心機能分類 III～ IV度）

周産期心筋症の既往と左心室機能低下の残存

重症僧帽弁狭窄，症候性の重症大動脈弁狭窄

Marfan症候群（大動脈径＞45 mm）

大動脈二尖弁を伴う大動脈疾患（大動脈径＞50 mm）

未修復の重症大動脈縮窄症

ASD：心房中隔欠損，HCM：肥大型心筋症，LVEF：左室駆出分画，PDA：動脈管開存，VSD：心室中隔欠損
（日本循環器学会ほか. 2018 559) より）
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診療内容の詳細，生活習慣危険因子，妊娠出産，長期予
後，職業選択などについての情報提供が必要となる．実際
の移行時期は患者の発達・自立の程度や心疾患の重症度
に応じて異なる．年齢による画一的な区分は困難であるの
で，個々の症例において慎重に移行時期を検討する578)．
成人診療科（ACHD専門施設あるいは循環器内科）への
移行を成功させるためには，チェックリストの活用などに
より，患者自身の疾患理解度を確認する必要がある．また
小児診療科と成人診療科の間で詳細な患者情報の共有が
必要である．複雑な症例では併診期間や共同外来を設ける，
専門看護師による移行期支援を行うことなどが有効とされ
る572)．

5.

診療体制

 

5.1

診療体制の必要性と現状
CHD患者の術後遠隔期の診療体制は長い間，小児科医

と心臓血管外科医により維持されてきた．1970～1980年
代の人工心肺の確立以降，手術技術が急激に進歩発展し，
複雑心奇形を含む多くのCHD患者が成人期を迎えるよう
になった．近年ではACHD患者の妊娠・出産も珍しくな
い．しかし，CHDに対するほぼ全ての手術は「根治術」で
はなく「修復術」であり，術後遠隔期には再手術や，不整
脈・心不全・肺高血圧などの合併症の管理を要する．また，
Fontan手術など姑息術に近い手術を受けた患者や，未発
見・未治療のまま成人期を迎える患者も存在し，重篤な病
態をしばしば認める．

器学会を含む8学会共同による「先天性心疾患の成人への
移行医療に関する提言」572)が示された．

4.3

移行医療の考え方
日本小児科学会からの提言 567)では，①自己決定の原則，
②年齢により変化する病態や合併症への対応，③人格の成
熟に基づいた対応と年齢相応の医療，を移行医療の基本
的な考え方と位置付けた．中核となるのは患者の自立と自
己決定の尊重である．患者自身が受ける医療の自己決定を
行い，健康管理の主体に移行できるようになるためには，
小児期から継続した意思決定支援が不可欠である．
「先天性心疾患の成人への移行医療に関する提言」572)に
よれば，この意思決定支援のためには，患者教育のみにと
どまらず，患者家族，多職種専門職および社会で情報を共
有する必要がある．たとえば，術後患者の年齢に応じて，
家族と共有し，自身で理解できる範囲での病気と手術内容
を説明する手帳は，情報共有の手段として有用であるが，
共通化や普及に課題が残る．また小児期から成人期に至る
シームレスな移行医療体系の確立として，成人施設との情
報共有，多領域多職種専門職の育成，医療福祉を含めた
診療連携体制の整備，ACHD専門医療施設の確立，病診
連携や全国規模の診療ネットワーク構築などの重要性が指
摘されている．

4.4

移行の現状と課題
重要性の認識にもかかわらず，移行医療の達成は遅れて

いる．複雑CHDを有する重症患者であっても，成人期医
療への移行に成功したのは約半数であったとの報告もあ
る 572)．移行の障壁は，構造・施設・社会・精神認知的な
要因に分類され，患者，家族，医療者のおのおのに異なる
組み合わせで認められる 1, 573)．表27に移行医療の課題を
示す1)．
近年，CHD患者の移行医療の達成を目的に，移行教育

プログラムや移行外来の効果が欧米で検証された 574– 577)．
移行の成功につながる可能性が示され，本邦でも移行プロ
グラムの開発が待たれる．

4.5

移行時期
米国ACC/AHAの2008年のガイドライン569)では，成人
期医療への移行プロセスを12歳で開始し，21歳までに終
了することを理想としている．10歳代前半に診断，治療，
運動制限などを理解し，15～18歳までには移行の重要性，

表 27 先天性心疾患患者に対する移行医療の課題
•  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と経験の蓄積
•  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

（日本循環器学会 . 2017 1) より）
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設，地域中核病院，小児専門病院が連携し，CHD患者を
生涯にわたり診療する体制である．ACHD総合診療施設
とは，ACHD専門医を中心に循環器内科専門医，小児循
環器専門医，心臓血管外科専門医によるACHD専門循環
器チームを有し，検査，手術，カテーテル治療，妊娠・出
産を含む成人期疾患・病態に加え，心理面や福祉面まで全
ての問題を扱える施設である．

ACHD総合診療施設の確立によりACHD患者の死亡率
が改善されることが国内外で報告されている 24, 585)．2009
年に行われた全国調査ではACHD総合診療施設に相当す
る施設は国内に14施設のみであった 586)．しかし，2011年
に本邦の主要循環器内科による成人先天性心疾患対策委
員会の設置以降（https://www.jncvd-achd.jp/を参照），
ACHD診療に従事する循環器内科が増加し，2019年には
日本成人先天性心疾患学会成人先天性心疾患専門医制度

1990～2000年代には複雑心奇形修復術後のACHD患
者が増加し，小児科医と心臓血管外科医のみによる診療の
困難さが顕在化した．また，ACHDはその病態と新たな成
人期疾患の合併から，小児期CHD医療とは一線を画す新
たな専門領域と総合的管理が必要とされ 579)，欧米で
ACHD総合診療体制の整備が進んだ 580– 582)．
本邦では2007年時点でACHD患者数が40万人とCHD
患者全体の半数を超え 7)，以降，毎年約1万人のペースで
増加している．保険制度上，成人患者を小児専門病院で診
療することも問題視されるようになった．2008年，厚生労
働科学研究費補助金難治疾患等政策研究事業「成人に達し
た先天性心疾患の診療体制の確立に向けた総合的研究」
にて，欧米のモデル 580– 583)を参考に，各地域で図3 584)の
ACHD総合診療体制を確立する事業が始まった．

ACHD総合診療体制とは，各地域のACHD総合診療施

図 3 成人先天性心疾患地域総合診療体制
（白石公 . 2018 584) より改変）

成人先天性心疾患（ACHD）総合診療施設
下記の各科でACHD担当経験の豊富な医師が存在する．

ACHD患者

三次診療施設
（総合修練施設）

・重症心不全の管理
・難治性不整脈の治療
・肺高血圧治療
・心臓再手術・追加手術
・カテーテル治療
・遺残症例での妊娠・出産
・遺伝カウンセリング
・重症生活習慣病の管理
・患者データベースの作成
・心臓肺移植施設または移植例
管理の実績がある
・臨床研究の実施など

二次診療施設
（連携修練施設）
・定期検査
・画像検査，生理機能検査
・ある程度の心血管系合併症の
入院治療
・妊娠・出産診療
・生活習慣病の管理
・他臓器の治療など小児専門施設

地域総合病院

かかりつけ医 

・患者指導・教育
・移行医療の実践
・診療情報のデータベース化
・成人施設への情報提供
・社会支援の移行

ACHD 診療に積極的な循環器内科医または小
児循環器科医の運営する専門外来を有し，
ACHD 患者の慢性期管理が可能で，ACHD の 
心不全・不整脈・肺高血圧といった主要な 合
併症に対してもある程度の入院治療が可能

一次診療施設
・日常診療
・定期的検査，投薬管理など

・診療情報の共有
・遠隔相互診断

・診療情報の共有
・共同研究の実施

循環器内科・循環器小児科（開業または勤務）

循環器内科医
（ACHD専門医）

小児循環器科医
（ACHD専門医）

産婦人科医
専門看護師，専門検査技師

心臓血管外科医
(ACHD専門医 )

麻酔科医

精神科医 ,
臨床心理士内科，外科専門医

ACHDの高度な診療，教育，研究および地域診療体制の構築・管理

https://www.jncvd-achd.jp/
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ターベンションの件数・実績，肺高血圧や Fontan術後患
者などの特殊な難治性病態に関する診療実績を表示する．

6.

移植

6.1

先天性心疾患患者への心臓移植の現状
CHD患者の生存率向上とともに成人期になって重症心
不全に陥る症例が認められる．主な対象は体心室機能不全
（右室が体心室など）とFontan循環不全である（第4章「13. 

Fontan手術」参照）．2018年米国 AHA/ACCAの CHD診
療ガイドラインによる心臓移植の適応を表28 3)に示す．
Fontan循環不全患者では以前考えられていたように，移
植後の予後は他の疾患と同等にまで向上したが 593)，体循
環の破綻よりはるか以前に肝障害，腎障害が問題となり，
移植適応から外れる可能性がある．
本邦での平均心臓移植待機期間は4年以上で，95％以上

が左室補助人工心臓管理下であり，国際心肺移植学会の
ACHD患者への移植が全心臓移植中の3％であるのに比し
て，本邦では2020年12月時点で452例中CHDはわずか2
例のみである．異常結合心の二心室循環で末期重症心不
全に陥った移植対象者に対する左室補助人工心臓装着の
報告は，本邦でも散見されてきている．特に機能的修復術
を受けた修正大血管転位の成人において5例が報告されて
おり，4例が待機中である．
しかしながらFontan循環で補助人工心臓装着下 594)の
安定した移植待機は，欧米でも解決されていない大きな
問題である．そのためUnited Network for Organ Sharing
（UNOS）では新たなアロケーションシステム（表29）595)が

2018年より採用され，補助循環下の単心室やCHDそのも
のに優先権が与えられているが，本邦では進んでいない．
本邦のCHDに対するガイドライン（心臓移植に関する提
言）では左心低形成症候群，心内修復術後の心不全，単心
室循環などについての記載があるのみである596)．

の開始，全国40の総合修練施設（ACHD総合診療施設に
相当）と41の連携修練施設（地域中核病院と小児専門病院
に相当）の認定に至った（日本成人先天性心疾患学会の
ウェブサイト参照，https://www.jsachd.org/specialist/）．
2021年時点で全国170名の暫定専門医が，各施設で
ACHD診療と専門医養成に携わっている．しかし，診療
体制の地域格差は依然として存在する．地域格差と施設間
の診療水準格差の解消が課題である．

ACHD総合診療体制は整備されつつあるが，①従来の
診療体制において適切な受診先がなかった，②｢修復術」
を受けたが当時の主治医から「根治術」であり継続受診は
不要と説明された，③継続受診の必要性に対する理解が
乏しい，などの理由から，術後遠隔期・成人期に必要な医
療を受けていない患者が存在する 587, 588)．これらの患者が
自覚症状の出現や悪化などにより受診した場合，継続受診
していた患者に比べ治療を要するリスクが高いとされ
る 589, 590)．またCHD/ACHD非専門施設の循環器内科やク
リニックからACHD総合診療施設に紹介された患者は，
受診後に治療を要するリスクが高いとの報告もある 590, 591)．
ACHD総合診療体制では各地域の非専門施設との連携強
化も必要である．さらに，移行期の患者教育が適切な受診
行動を促進する 576, 592)ことから，移行医療体制の整備も重
要である．

5.2

診療体制の活用
ACHD診療体制が機能するためには体制自体の充実に

加え，関連学会や各施設などによる診療体制に関する情報
提供や，患者・家族による適切な受療行動などを通した診
療体制の活用が不可欠である．以下に具体例を挙げる．
各地域のACHD診療体制に関する情報については，日

本成人先天性心疾患学会のウェブサイト（http://www.
jsachd.org/），成人先天性心疾患対策委員会のウェブサイ
ト（https://www.jncvd-achd.jp/）を参照する．
総合修練施設や連携修練施設がないなど，ACHD診療
体制が十分でない地域では，手術記録を含む十分な資料
を付したうえで地域の中核病院の循環器内科へ患者を紹介
することを考慮する．紹介先はACHD専門医や小児循環
器専門医など，CHDに精通した医師が勤務する病院が望
ましい．

ACHD専門診療を行っている施設は，ウェブサイトなど
でACHD専門医・小児循環器専門医，循環器専門医，心
臓血管外科専門医の人数，CHDおよびACHD専門外来の
有無と概要，CHDおよびACHDに関する外来・入院診療
実績，各種 CHD心血管系手術の件数・実績，各種イン

表 28 成人先天性心疾患患者に対する心臓移植の適応
1.  NYHA心機能分類 IVで姑息術または修復術の適応がない
2.  姑息術では改善されない重度のチアノーゼ
3.  Fontan手術後で難治性の心不全，適切な内科・外科治療をもっ
てしても継続する蛋白漏出性胃腸症，プラスチック気管支炎

4.  進行性に悪化し，将来的に心臓移植が禁忌となる可能性のある
肺高血圧

（Stout KK, et al. 2019 3) より作表）

https://www.jsachd.org/specialist/
http://www.jsachd.org/
http://www.jsachd.org/
https://www.jncvd-achd.jp/
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本邦の移植医療の状況 599)と併せて解決していくことが必
要である．

Eisenmenger症候群などの肺病変を伴った未修復の
ACHDで心肺同時移植のみが唯一の解決策となる症例も
あるが，本邦では今までに3症例で行われている．そのう
ち 1例のみが複雑CHDのEisenmenger症候群の症例で，
他の2例は拘束型心筋症で肺血管抵抗が上昇していた症例
であった．本術式は難易度，危険度ともにきわめて高く，
また新生児・乳幼児期の診断技術の進歩により，高肺血流
で放置されて心肺同時移植の適応となるようなACHD症
例は少ないのが現状である．手術としてはきわめて出血が
多いので，前回手術による癒着が予想される患者では死亡
率が高いと考えられ，適応とならないことも多い．

6.2

疾患別の治療戦略
大血管転位や房室錯位などの異常結合心や内臓逆位で

の心臓移植は，大静脈・肺静脈の位置異常，大血管の位
置異常が正常心を移植する場合に問題となるが，狭窄に影
響を受けやすい静脈系，すなわち心房・大静脈の位置異常
が特に問題になる．異常結合心に対し正常心を移植する技
術的問題については海外のさまざまな報告 597)があるが，
定型的な術式が確立されているわけではない．単心室に対
する心臓移植は本邦では 1例に行われた 598)のみである．
ACHDの病態は多様で，その特殊性により個々の症例に
おいて移植に至る経緯は異なり，それに応じて治療戦略も
柔軟に検討する必要がある．二心室では手術手技上の問
題さえ克服できれば，心筋症のように補助循環・移植が可
能であるが，今後増加するFontan循環不全患者の治療を

表 29 心臓移植レシピエントのための新・旧アロケーションシステムの比較
ステータス

病　態
旧 新

1A

1

経皮的心肺補助装置
退院不可能な経管的ではない外科的に埋め込まれた両心室補助装置
機械的補助循環と致死的心室不整脈 

2

大動脈内バルーンパンピング
退院不可能な外科的に埋め込まれた経管的でない左心補助人工心臓
機械的補助のない状態での心室頻拍・細動
機械的循環補助下における機器の不具合
単心室症に対する全置換人工心臓または両心・右心・左心補助人工心臓
経皮的経管的循環補助（Impellaなど）

3

管理下に30日以内に退院できる左心補助人工心臓
血行動態観察下の強心薬多剤または単剤大量の持続投与 

血行動態観察下の強心薬単剤投与 

7日以上の経皮的心肺補助，あるいは14日以上の大動脈内バルーンパン
ピングや経皮的経管的補助循環（Impellaなど）

14日以上の退院できない経管的でない左心補助人工心臓
合併症を伴った機械的循環補助

1B 4

管理なしに退院できる左心補助人工心臓
血行動態観察なしの強心薬持続投与
再移植
先天性心疾患，コントロールできない狭心症発作のある虚血性心疾患，
肥大型心筋症，拘束型心筋症，心アミロイドーシス

2
5 同一病院で他の臓器移植の待機中

6 上記以外のすべての心臓移植適応症例

（Liu J, et al. 2020 595) より）
Copyright © 2020 The Author(s). Transplantation Direct. Published by Wolters Kluwer Health, Inc.
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して患者の生活の質（QOL）を低下させる要因となってお
り，これを消失させることが緩和ケアの目標とされている．
その効果については，がん領域において多くの報告がなさ
れているが，ランドマークとなったのは，肺がんに対する
緩和ケアの早期導入によりQOLの改善に加えて生存期間
まで延長したとの報告 602)であり，これにより，がん診療に
おける緩和ケアがより広く受け入れられる結果に結びつい
た．この報告では標準的ながん治療に緩和ケアの早期介入
を行った群で高いQOL，低いうつ発症率，2.7ヵ月の生命
予後改善が得られている．
一方で，心不全を含む非がん領域における緩和ケアにつ

いては，苦痛の評価，介入の時期，介入方法など具体的手
法の開発が遅れ，また家族・地域・医療者の間で緩和ケア
の必要性が長らく認識されていなかった．そのため，「緩
和ケア＝がん診療」のイメージが固定され，結果的に，緩
和ケアの概念やアプローチは広く慢性疾患患者において有
用な介入方法でありながら，非がん領域において緩和ケア
は浸透するに至らない状況が長く続いていた．
しかし，超高齢社会を迎えた本邦で心不全患者数が増加
したことにより，心不全に対しても緩和ケアの議論は避けて
通ることのできない時代背景となった．そのため心不全緩
和ケアは，社会的に重要な課題であったにもかかわらず方
策を企てることすら困難であった時代から，重要視される時
代へと大転換を迎え，さらに大きな発展をみせている．

7.

緩和医療，終末期医療

ACHDにおける緩和ケアに関する臨床データは少なく，
推奨を提示することが難しい．本項では現時点における非
がん診療領域（特に心不全診療）における緩和ケアのあり
方を示し，ACHDの特殊性を考慮した緩和ケアの課題と
今後の方向性を提示する．

7.1

緩和ケアの展開：がんから心不全，
そして成人先天性心疾患へ
緩和ケアは，がんをはじめとした生命を脅かす疾患に伴

う苦痛に対して提供されるケアとして，現在もなお大きな
発展をつづけている医療である．旧来のがん対策は予防，
早期発見，効果的治療が 3本柱であったが，1980年代の
WHOの勧告をきっかけに第4の柱として「痛みの治療と
緩和ケアの実践」が加わった 600)．本邦の緩和ケアはこの勧
告に前後する1970～1980年代以降，がん診療に徐々に組
み込まれ発展してきた経緯がある．
がん患者においては痛みとそれに伴う不安・恐れ・怒

り・社会的問題などが全人的苦痛（total pain）（図4）601)と

図 4 慢性疾患患者が受ける痛み
（O’Neill B, et al. 1997 601) を参考に作図）
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身体的苦痛
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孤独感

精神的苦痛

トータルペイン
全人的苦痛

仕事上の問題
人間関係
経済的な問題
家庭内の問題
遺産相続

社会的苦痛

人生の意味
罪の意識
苦しみの意味
死の恐怖

死生観に対する悩み

スピリチュアルペイン
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教育においては，管理移行に関する準備は小学校低学
年から開始されることが多く，疾患名，手術名，内服薬の
詳細について説明できることが目標となる．また心構造の
図示や薬剤管理における注意点，症状悪化のサインなどに
ついても指導を受ける．
福祉においては，社会保障制度の活用を周知させる．指

定難病や身体障害者手帳・療育手帳の取得，障害年金の
申請などについて福祉医療に関する情報を提供する．公的
扶助として生活保護を要する症例もある．
就学就労においては，公共機関（ハローワーク）との連
携による就労準備勉強会，企業と連携したコンソーシアム
設立など，地域で支援の取り組みが広がっている．

7.3

アドバンス・ケア・プランニング
非がん疾患であるACHDを含めた心不全患者において

も，人生の最終段階を迎えつつある時期に，人生の最期を
どこでどのように過ごしたいかを明確にするプロセスは，
終末期患者のQOLを大きく向上させると考えられている
（図6）603)．「アドバンス・ケア・プランニング」（ACP）と呼
ばれるこのアプローチは，疾患を抱えた患者自身の価値観
や生き方を明確にしたうえで，医療者側が治療や提供する
サポートを説明することで形作られていく．概念としては
病期にかかわらず提供されるものであるが，特に終末期の
あり方についての意思決定支援の方法として活用されるこ
とが多い．
本来的には診療におけるさまざまな場面において，患者
側と医療者側がコミュニケーションをとりながら意思決定
を行っていく際に用いられる．例えば，心不全の診断時に
おける患者自身の治療に対する考え方，不整脈イベント時
の対応（蘇生処置，予防デバイス）に関する希望，リスク
の高い心臓外科手術に関する希望，短期使用を目的とした
補助循環使用に対する考え，補助人工心臓や心臓移植の
希望，エンド・オブ・ライフ・ケア・プランニング（最期
の迎え方）などが想定される．具体例としてAhluwaliaら
は，「3E」モデルによるACPコミュニケーションを推奨し
ており605)，説明（explaining：心不全の病態や経過を説明
する），聞き出す（eliciting：患者のケアについての希望を

7.2

先天性心疾患の緩和ケア
ACHD領域における緩和ケアを考えるにあたっては，ま

ず「緩和ケア」の意味についての誤解を取り除く必要があ
る．「緩和ケア」はけっして「終末期ケア」と同義ではなく，
慢性疾患患者の全人的苦痛に対する多職種によるサポート
である．がん診療においては，図5 601)に示すように，がん
に対する長期的管理が行われるなかで生じるさまざまな苦
痛を必要に応じて取り除く緩和ケアは，診断時から開始さ
れる．このことはACHDに関しても同様である．
例えばACHD患者が経験する社会的苦痛として就労困

難があり，これに対する就労支援は一つのサポートである．
福祉としての指定難病申請や身体障害者認定・療育手帳
の取得，生活保護なども社会的苦痛を緩和する一手段と考
えられる．医療体制の構築や患者教育を含めて，このよう
な取り組みすべてが緩和ケアにつながるとも考えられる．
また，患者が青年期から成人期に移行する時期に直面する
ハードルを乗り越えられるようにサポートが提供される社
会が望ましい．その点において現在，小児科領域で議論さ
れている移行支援事業は，医療・福祉・教育・就労の支
援として多職種で患者をサポートする取り組みであり，そ
の中で緩和ケアの一部も重要な位置を占めていることが理
解できる．心不全の各ステージにおける緩和ケアの目標を
表30，図6 603)に示し，各分野における本邦での取り組み
例を以下に挙げる．
医療においては小児科から循環器内科への管理移行が
行われる．小児科と循環器内科の双方向性の外来は管理
移行の一つのモデルケースとされている 604)．病病連携・
病診連携の構築，他診療科との連携が診療体制構築の肝
となる．ACHD診療に携わる若手医師の育成が課題で，
ACHD専門医制度が2019年度よりスタートしている．

図 5 がん診療における緩和ケアのあり方の変遷
（O’Neill B, et al. 1997 601) より改変）

Adapted by permission from BMJ Publishing Group Limited.

以前の考え方 がんに対する治療 緩和ケア

がんに対する治療
緩和ケア

現在の考え方

診断時 死亡
がんの経過

表 30 心不全ステージと緩和ケアの目標
心不全ステージ 提供される主な緩和ケア

ステージB/C
病態の理解
福祉医療の活用
アドバンス・ケア・
プランニング

管理移行・自立（律）
支援，就学就労支援

ステージD 終末期ケア
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達遅滞を有する症例では，意思決定が家人（多くは両親）
に委ねられることとなる．両親がすでに他界しているなど，
家族のサポートがないこともある．いずれにおいても本人
にとっての最善策に関する話し合いを重ねたうえで，最善
の方針をとることが基本とされている607)．
7.4.2
若年の難治性心不全
Fontan手術後など，若年で姑息手術を受けた多臓器障

害のない症例であれば，慢性心不全に対する心臓移植の
適応になる．一方，肝硬変や腎不全などですでに移植適応
外となっている患者も存在する．そのような場合に内科的・
外科的治療適応が再度検討され，さらに補助人工心臓や
心臓移植の適応でない場合，心不全の重症度によっては終
末期ケアも選択肢となるが，患者が若年であればあるほど，
本人や家族が「終末期」と認識されること自体に抵抗を示
すことが想像される．病状が不安定である場合や重症化が
想定される場合であればあるほど，想定される経過を早期
から繰り返し伝えて本人や家族と情報共有しておくことが
重要であると思われる．
7.4.3
進む医療技術
経皮的人工弁挿入デバイス，経皮的僧帽弁形成デバイ

聞く），奨励（encouraging：患者自身が望む治療について
記録しておく）を医療者が共通して行うことで，さまざま
な場面において医療者個人の技量によらず，常に質の高い
医療が提供されると考えられている605)．
また，意思決定支援の形として shared decision making
が推奨されている 606)．これは患者の視点から人生の目標
や価値観，好みを組み入れ，医療者がその医学的妥当性を
検証し，双方が合意した形で治療やケアの枠組みを構成す
るモデルである．本邦ではこのような形の意思決定支援は
以前から行われてきた形でもあり，受け入れは容易である
と思われる．心不全の診療経過ではすべての治療が検討さ
れ，そのつど説明と同意のプロセスを踏んで治療が進めら
れるが，患者や家族とのコミュニケーションをとるにあた
り，医療者からの一方通行の説明だけではACPは成立し
ない．

7.4

成人先天性心疾患の特殊性
7.4.1
精神発達遅滞
一方でACHDの特殊性から，十分な緩和ケアや意思決

定支援を行えないケースが多いことが想定される．精神発

図 6 先天性心疾患に対する緩和ケアの目標
（Troost E, et al. 2019 603) より改変）

Copyright (2019), with permission from Elsevier.

緩和ケアが適用される可能性が高い病態
チアノーゼ
主心室右室
単心室

重症肺高血圧症

心不全ステージ

疾患関連
成人科
へ移行

病状安定 有症候

人生を左右する決断

治療
抵抗性 終末期

予測される病態を知る
心不全
不整脈
再手術
死亡

アドバンス・ケアを考える

緩和ケア導入検討 終末期ケア

生活環境 小児～青年期 青年期 壮年期

ステージB ステージC ステージD



61

第 3章　遠隔期管理をめぐる諸問題

護師として，心不全看護認定看護師，緩和ケア認定看護
師がおり，その教育は2020年から特定行為研修を組み込
んだ 1年以内の課程に移行している．また，大学院修士課
程で教育を受ける専門看護師には，慢性疾患看護専門看
護師，小児看護専門看護師，急性・重症患者看護専門看
護師などがある．しかし，欧州において専門看護師が所属
しているACHD診療施設は2008年で全体の68％と報告さ
れている610)が，本邦では近年でもまだわずかである．

8.1

疾患理解とセルフケアの促し
ACHD患者において生活習慣病の予防は一般に必要で

あるが，病態と病状によって必要なセルフケア行動は異な
る．加齢により心機能が低下する病態では，治療のアドヒ
アランスとともに，栄養・水分管理，働き方の見直し，余
暇の過ごし方など，行動変容あるいは適応行動が必要とな
る．しかし，成人期の特徴である育児参加や，職場で認め
られたいという思い，友人関係などにおいて葛藤が生じ，
適切なセルフケア行動が困難になる事例が報告されて
いる．
先天性疾患であるため自覚症状を感じにくく，また多く

が手術治療を乳幼児期に受けているため，本人は治療内容
を覚えていない．また，小欠損の心室中隔欠損など経過観
察のみの病態であっても，感染性心内膜炎の予防や定期受
診の継続が必要であるため，「心臓病」であることに過度
な不安を抱えることもある．このようなことから，自記式
チェックリストなどを用いて，疾患の理解とライフスタイ
ルについて考えることを促す対応が必要とされ 611)，小児専
門病院，大学病院，総合病院などにおいて移行期支援外
来や診察前後の面談により看護師が支援している．

8.2

意思決定支援
疾患重症度が重症または中等症 3) のCHD術後遠隔期に

は多くの場合，再手術や不整脈・心不全の治療，終末期医
療など治療の選択，進学や就業，結婚，妊娠・出産などの
社会生活に関わる選択など，数多くの意思決定が必要とな
る．しかし，再手術などの治療について，不安や葛藤があ
り決められない，自覚症状がないため受け入れられない，
病状や治療が理解しにくく決められないという状況が生じ
ている．
医師は治療ガイドラインなどを参照し，その患者にとっ

て「望ましい治療の選択肢」を定め，患者に提示して選択
を促す．その際に多職種の視点も踏まえることで，その患
者の個別性や価値観をできるだけ反映させることができ

スなど低侵襲治療デバイスの進歩により，これまで外科治
療が高リスクと考えられていた患者に対して，提供できる
治療の幅が広がっている．ACHDは治療の有効性と安全
性に関するエビデンス創出には時間がかかる領域である
が，低侵襲治療デバイスの効果を期待できる症例が今後増
えることが予想される．医療者には，安全性と有効性につ
いての情報収集に努め，患者家族と治療のメリットとデメ
リットを十分に議論して適応を決めるという姿勢を求めら
れる場面が，今まで以上に増えると思われる．

7.5

まとめ：チーム医療によるサポート体制
緩和ケアを患者に提供する目的は，患者によりよい予後

とQOLを提供することである．緩和ケアで医療者に求め
られていることは，病態，治療とその効果へのより深い理
解である．医療者側がこれをよく理解し患者と情報共有す
ることで，患者がより前向きに医療と向き合うことができ
ると思われる．
また医師と患者の関係だけでなく，看護師，薬剤師，理
学療法士や地域で医療に携わるコメディカルスタッフとも
連携を取り，患者を多方面からサポートする体制を作るこ
とが求められている．ACHD領域においても緩和ケア的ア
プローチの必要性と重要性が認識され，コンセンサスが形
成されていくことが期待される．

8.

看護

術後遠隔期のCHD患者は，日常の疾患管理と社会生活
への適応，再手術や終末期医療など，病状と経過により多
面的な対処が必要である．心不全患者に対する看護師ら多
職種チームによる疾患管理プログラムは生命予後やQOL
の改善に有効であり，「急性・慢性心不全診療ガイドライ
ン（2017年改訂版）」238) にその構成要素が述べられている．
また，本邦のACHD患者の心理的特徴として，うつより
不安が多く 608)，問題解決力，自尊感情，独立意識が低
い 609)といわれ，そのためライフイベントや病状の変化など
において困難が生じやすい．看護師はこのようなACHD
患者・家族の特徴を踏まえ，患者が心身の状態を整えて，
発達段階に応じて個々の望む生活が送れるよう，多職種と
連携して支援する．CHD術後遠隔期患者の多くは学童期
以降に入院治療を要しないため，支援の機会は外来が中心
となる．
小児循環器疾患とACHDの患者に関わる資格をもつ看
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る612)．このように選択の根拠とするデータがまだ少ない領
域で個々の事例を検討する際に，患者・家族に関する情報
を医療チームに提供することは看護師の重要な役割で
ある．

8.3

家族支援
ACHD患者の通常の診察に親が同席する，治療につい

ての意思決定の際に家族と本人の考えが異なり，話し合い
に時間を要する，などの状況はしばしばあり，患者家族か
らは「本人に任せるタイミングがわからない」という話も聞
く．家族は出生直後から成人期まで長い期間，疾患や経過
に不安を抱えて過ごしてきており，その思いも踏まえなが
ら，本人が意思決定の主体へと移行できるように，家族へ
の支援も行う．
また，CHD患者は約8％が染色体異常，約5％が単一遺
伝子病 613)であり，中等度以上の知的障害を合併する場合，
日常生活全般に介助を要するが，親は高齢になると患者の
将来に不安を抱える．また手術や終末期など治療の選択の
際には，本人のQOLと苦痛を考えると積極的な治療を選
択できないこともあり，家族は自責の念をもち葛藤する．
このような家族に対し，福祉制度についての情報提供や利
用の促し，意思決定を支える情緒的支援が必要とされる．

8.4

相談，調整
患者や家族からの相談は，治療に関することだけでなく，

成人期の医療費公費負担や福祉制度，学校生活，就業，
友人・家族関係，妊娠・避妊，育児負担など，医師には尋
ねにくい内容が含まれる．CHD・心不全患者の心理面へ
の介入は治療成果にも関連する614)．また，さまざまな専門
医との協働や精神科医，臨床心理士，歯科医，ソーシャル
ワーカーなど多職種との連携ができるよう，その調整役割
も看護師が担う615)．

8.5

看護相談，看護外来
2020年現在，診療報酬で算定されている外来での看護

相談または看護外来は，在宅酸素療法など医療器具を使
用する在宅療養管理指導，糖尿病透析予防管理指導，が
ん患者指導管理，外来緩和ケア管理，入退院支援などで
あり，CHD外来患者の疾患管理や療養相談は算定されて
いない．そのため，看護相談や看護外来を専門に行う看護
師が配置されにくい．また，小児科で診療する場合，診療
介助や感染症患者の処置・対応に時間を要し，成人患者の
相談の時間が確保されにくい．
今後，循環器疾患患者への外来療養相談の診療報酬算

定が望まれる．同時に，現在各施設において体制を工夫し
つつ関わっている看護師の実践知と研究成果の共有，その
エビデンスの蓄積が必要とされる．
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1.

心房中隔欠損，心室中隔欠損，
動脈管開存

1.1

心房中隔欠損
1.1.1
カテーテル閉鎖術と外科手術の適応
カテーテル治療の普及により心房中隔欠損（ASD）の治
療の主体は外科治療からAmplatzerTM Septal Occluderや
Occlutech Figulla® Flex IIを用いた経カテーテル閉鎖術に
移行している．すでに国内の治療患者数も1万5000例に達
している．治療適応の判断には経食道心エコー法による欠
損孔周囲縁の評価が重要であり，一般に大動脈側を除く周
囲縁が5 mm以上が適応となっている563)．広範囲の大動脈
側周囲縁欠損や後下縁欠損に対する有効性も報告されて
いる616)．
1.1.2
急性期合併症
カテーテル閉鎖術は外科手術と比べて急性期合併症が
少ないことが報告されてきたが，閉鎖栓の脱落（0.5％程度）
や閉鎖栓による心穿孔（0.2％程度）の合併症が発生してお
り，特に心穿孔に関しては長期フォローアップを行う上で
重要である 563, 616)．本邦では本治療関連死亡の報告はない
が，閉鎖栓留置に起因する心穿孔・浸食（erosion）の合併
には細心の注意が必要である．心浸食発生時期は術後72
時間以内の急性期が多く，急性の心嚢液貯留，心タンポ
ナーデを起こすことが多い．このため術後は穿孔に伴う胸
痛，息苦しさなどの症状に注意し，さらに術後の経胸壁心
エコー所見で心嚢液の貯留の有無について経時的な評価
が重要である．ただし，閉鎖栓留置後，数ヵ月から数年を
経て発症する症例もまれではあるが報告されている617)．
本合併症を発生するリスクの高い患者として，①欠損孔

に対して大きすぎる閉鎖栓を選択された例（特に欠損孔径
の150％を超える閉鎖栓の選択），②大動脈側周囲縁の広

範な欠損例，③心房中隔の偏位（malalignment）によりデ
バイスと心房壁さらに大動脈壁との間に過度の圧迫が生じ
る例，が考えられている618, 619)．このような症例では，閉鎖
栓と大動脈壁との機械的摩擦によって心房または大動脈壁
の穿孔が起こるのではないかと推測されている．
国内で使用されるAmplatzerTM Septal OccluderとOcclu-

tech Figulla® Flex IIで心浸食の発生率に差があるかどうか
は比較検討が行われておらず，現時点での評価は難し
い 618, 620)．国内の経験ではいずれの閉鎖栓ともに心浸食の
発生が報告されており，どちらの閉鎖栓の治療後であって
も，慎重な形態評価と長期にわたる経過観察が必要であ
る 621, 622)．心房中隔の偏位は加齢とともに発生率が高くな
ることが報告されている619)．また，中隔偏位を伴う症例で
は一次中隔付着が左心房側に後方偏位するので，欠損孔
径の測定には注意を要する．まれに閉鎖栓に感染性心内膜
炎を合併したとの報告もある623, 624)．
1.1.3
長期経過観察
術前から肺高血圧を合併していた症例では，術後に肺高

血圧の改善の確認のため定期的な経過観察が重要である．
近年，肺血管作動薬を用いて肺高血圧を管理したのちにカ
テーテル閉鎖術を施行する試みが行われており，この場合
はより詳細で長期の観察が重要である 183)．2021年からは
新たに延伸ポリテトラフルオロエチレン（ePTFE）膜を主
体に構成されたGore® Cardioform ASD Occluderが導入
された620)．
外科治療，カテーテル治療いずれの治療を受けた患者で

あっても，遠隔期のフォローアップが必要である．残存短
絡の有無，右心室容量，三尖弁閉鎖不全の有無と圧較差，
心房不整脈の有無，僧帽弁閉鎖不全の程度を評価する必
要がある．特に重要な項目は，成人期に発生する心房不整
脈（心房細動）の合併である 625)．カテーテル閉鎖術は外科
手術と比較し，術後の心房不整脈の発生率が低いという報
告があるが，現在において同一基準で2つの治療法につい
て比較検討することは難しい．一般に心臓手術を選択され
た患者はカテーテル閉鎖術の患者と比べ，欠損孔が大きく，
短絡量も大きいことが多いが，周術期の心房不整脈の発生

第4章　疾患別の管理と治療
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率が高いことが知られている 392)．また術後に心膜切開後
症候群や収縮性心膜炎を合併する危険性もある 625)．いず
れの治療においても閉鎖術に先立ち，心房不整脈合併の有
無の確認のため詳細な検討を行うことが重要である．心房
細動を合併しているようであれば，閉鎖術前にカテーテル
アブレーションを行うことで閉鎖術後に洞調律を長期に維
持できることが報告されている392)．
高齢者で左室拡張能の低下が危惧される例では，欠損
孔を閉鎖することにより左室拡張末期圧が上昇し，うっ血
性心不全を発症する危険性が報告されている 626, 627)．特に
カテーテル閉鎖術を施行する場合には肺動脈楔入圧をモニ
タするなど，慎重な術中術後評価が必要である．
遠隔期には1年から数年に1回の胸部X線，心電図，心

エコー法による経過観察が望ましい．また，不整脈を認め
る場合にはホルター心電図や運動負荷心電図を検討すべき
である．
部分肺静脈還流異常を合併した静脈洞型ASDの術後に

は，肺静脈狭窄や上大静脈症候群を合併することがあるの
で，CT，MRIによる経過観察を検討する628, 629)．

1.2

心室中隔欠損
1.2.1
外科手術とカテーテル閉鎖術
心室中隔欠損の手術成績は良好で，近年の手術による
死亡率は1～2％未満となっており，長期予後も良好であ
る 563, 625)．本疾患に対して海外ではカテーテル閉鎖術も施
行されているが，外科手術との比較検討は行われておらず，
カテーテル閉鎖術後の長期予後に関する情報は限られてい
る630)．2020年現在，国内では心室中隔欠損に対するカテー
テル閉鎖術は未承認である．
1.2.2
急性期・遠隔期の合併症
心室中隔欠損のカテーテルによる閉鎖術後には房室ブ

ロック，三尖弁損傷による三尖弁閉鎖不全，大動脈弁閉鎖
不全（AR）などを合併することが報告されており，今後の
検討が必要である631)．
外科手術後遠隔期には，漏斗部欠損例におけるAR，膜

性部欠損例における三尖弁閉鎖不全，残存短絡の有無と
程度，左室機能不全，肺高血圧の合併，右室二腔症の合
併の確認のため定期的な心エコー評価が必要である．大動
脈弁逸脱を伴う例では，術後にARが進行する可能性があ
るため，注意深い経過観察が薦められる 632– 634)．術後に房
室ブロックを合併することがあり，遠隔期に房室ブロック
の程度が悪化することがないか，定期的な評価が必要であ

る．漏斗部心室中隔欠損に合併する大動脈右冠尖逸脱に
伴うARに対する外科治療は，弁組織自体の状態を評価し
たうえで大動脈弁修復または大動脈弁置換を選択する．
1.2.3
長期経過観察と生活指導
遺残短絡，残存病変，肺高血圧が認められない場合は，
遠隔期には1～3年に1回程度の経過観察を推奨する．有
意な遺残短絡を有する症例，左心機能不全を伴う症例，肺
高血圧を合併している症例では，年1回の経過観察を推奨
する．遺残短絡に対する外科治療の適応は，未手術例に
準じて検討すべきである 635)．肺高血圧の残存は重大な予
後不良因子であり，十分な注意が必要である．遺残短絡閉
鎖などの外科治療追加で改善の可能性があれば考慮する．
肺血管作動薬などの内科治療により遠隔期予後が改善され
るかどうかについては，十分なエビデンスがない．
術後の身体活動は，肺高血圧や左室機能不全を合併し

ていなければ，原則として制限する必要はない．血行動態
に影響を及ぼさない軽度の遺残短絡を有する場合も運動制
限の必要はないが，感染性心内膜炎のリスクがあり，その
予防が必要である．

1.3

動脈管開存
動脈管開存の多くは小児期にカテーテル閉鎖術，外科

手術が実施され，その遠隔期予後は良好である 636– 638)．現
在，動脈管開存に対してはコイルやAmplatzerTMのDuct 
Occluder，Vascular Plugを用いたカテーテル治療，結紮
術，離断術などが行われている．現在用いられている閉
鎖栓はすべてMRI対応である．
外科治療後の遠隔期予後が良好であるため，離断術が

行われて残存病変がなければ遠隔期の経過観察は不要と
される．カテーテル治療や結紮術の後に連続性雑音を聴取
する遺残短絡を認める場合，再カテーテル治療または再手
術が薦められるが 639, 640)，心雑音を聴取しない遺残短絡は
放置してもよいとの意見もある 641, 642)．感染性心内膜炎の
リスクがあるため予防処置が必要である．カテーテル閉鎖
術後の遺残短絡には追加で閉鎖栓の留置が行われること
が多い640)．
いずれの治療を行った場合でも，他のCHDの合併例や
肺高血圧を合併していた例については，長期にわたる経過
観察を検討すべきである643)．
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2.

房室中隔欠損

以前は「心内膜床欠損」という名称で呼ばれていたが，
現在では欧米での呼称に合わせて「房室中隔欠損」（AVSD）
の名称で国内でも統一されている．出生児の約0.04～
0.05％にみられるとされ，CHDの 3～5％を占め，21トリ
ソミーの約20％に合併する．右房と左室を隔てる房室中隔
が欠損する一連の疾患群であり，完全型，不完全型，中間
型に分類される 644)．不完全型は一次孔欠損型の心房中隔
欠損としても分類されている．Fallot四徴や両大血管右室
起始など他の複雑心疾患に合併することがある．また，心
房内臓錯位症候群においては総肺静脈還流異常など多く
の合併疾患を認める．これら複雑型と孤立型のAVSDで初
回手術後死亡率に有意差はないが，複雑型は再手術の危
険因子であるとの最近の報告もある645)．

2.1

解剖学的特徴
正常心では左右に分離した房室結合が存在するが，

AVSDでは共通房室結合をもつことにより生じる5葉の共
通房室弁，左室流出路の前方偏位，心室中隔の流入部 -心
尖部間の短縮と心尖部 -流出部間の延長，房室結節・His
束・近位刺激伝導路の下方偏位が特徴であり，これらは完
全型，不完全型，中間型に共通して存在する646)．
完全型AVSDは，前後の共通弁尖と左右の側方弁尖で
構成される5葉の共通房室弁が存在し，この共通弁尖が心
室中隔の稜線上に付着しないために心房，心室の双方のレ
ベルで欠損孔が生じる．Rastelliらは心室中隔上に位置す
る共通前尖の形態と腱索の付着部位によりA，B，Cの3タ
イプに分類している647)．
不完全型 AVSDでは，前後の共通弁尖が connecting 

tongueで繋がることで房室弁口が左右2つに分かれ，また
この弁尖が心室中隔の稜線上に付着するため，心室間レベ
ルでの短絡はない．左側房室弁には裂隙が存在する．
中間型は不完全型と同様に前後の共通弁尖がconnecting 

tongueで繋がって左右2つの房室弁口に分かれているが，
心室中隔の稜線上への付着が不十分なため心室間レベルの
短絡が存在する．中間型の心室間交通は restrictiveである
ことが多い．
左右心室の大きさに不均衡がある場合に unbalanced 

AVSDと分類されるが，二心室修復に適しない場合は単心
室に分類するべきである．

2.2

心内修復術
完全型AVSDでは早期より肺高血圧を来すため，乳児
期早期での治療が必要となる．低体重や複雑心疾患の合
併例では先行して肺動脈絞扼を姑息術として行い，二期的
に心内修復を行うことがある．完全型と中間型の心内修復
術では共通房室弁の分割，心室間交通の閉鎖，左側房室
弁の裂隙閉鎖，心房間交通（一次孔欠損）の閉鎖を行う．
心室間交通にパッチを用いるtwo patch法に加え，近年パッ
チを用いないmodified one patch法が行われるようになり，
5～15年の中期遠隔期では死亡率や再手術回避率に差がな
いとの報告が多いが，今後は長期遠隔期での比較が待た
れる648)．
不完全型AVSDでは，左側房室弁の裂隙閉鎖と心房間

交通（一次孔欠損）の閉鎖を行う．unbalanced AVSDで二
心室修復に適しない形態の場合は，Fontan手術を目標と
した段階的手術に向かう．

2.3

術後の管理
心内修復術後は生涯にわたる定期的な経過観察を行う．
特に遺残短絡，房室弁機能障害，両心室機能障害，肺高
血圧，左室流出路狭窄の出現に注意を要する．その他，左
側房室弁狭窄の出現にも注意する必要があり，肺高血圧を
認めた場合に精査すべき病態である．不整脈は年齢が増
すにつれ多く発症する．さらに房室結節とHis束が通常よ
り下方偏位しているという解剖学的特徴から，初期より房
室伝導遅延を認めることがある．成長とともに房室伝導遅
延が悪化する可能性も指摘されていることから，心電図と
ホルター心電図による房室伝導の定期的な評価が必要で
ある．
2.3.1
運動制限
術後管理において心臓の状態に合わせた適切な生活規

制がきわめて重要である．心内修復術後に有意な遺残病
変を認めない症例では運動制限をする必要はない．また，
左側房室弁逆流（left atrioventricular valve regurgitation: 
LAVVR）があっても，自覚症状を認めず，著明な左室拡
大や左室駆出率の低下がなければ，体育の授業の制限は
必要ない．重度のLAVVR，左室流出路狭窄，左室の著
明な拡大，左室機能の低下，肺高血圧，不整脈を認める
場合は，その程度に応じた運動制限が必要である．
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2.3.2
肺高血圧
1歳までの心内修復術により高肺血流が是正された場合

には，二次性肺高血圧の遠隔期の進行は予防されるが，
Eisenmenger症候群の 45％に 21トリソミーを合併してお
り，本疾患に多くみられる21トリソミーでは不可逆的な肺
血管性肺高血圧症が出現しやすいとの報告もある 649)．
ACHDについての大規模研究では，肺高血圧を伴う場合
の死亡率は肺高血圧を伴わない場合の約4倍であることが
報告されている650)．
2.3.3
妊娠
AVSDの妊婦において，23％にNYHA心機能分類の悪

化を認め，残存する房室弁逆流の悪化を17％に，不整脈
の発症を19％に認めたという報告があり 651)，体心室機能
不全や高度の房室弁逆流を認める場合には，妊娠前の心
機能評価を行い再手術の必要性を検討する必要がある．
妊娠中であれば，場合によっては妊娠を中断する選択肢も
でてくる．第3章の「3. 妊娠，出産」を参照のこと．

2.4

術後の再侵襲的治療

表 31 房室中隔欠損の術後遠隔期における再手術の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

遺残短絡

肺体血流比（Qp/Qs）≧ 1.5で，肺動脈
圧が体血圧の 50％未満，肺血管抵抗が体
血管抵抗の 1/3未満の場合に行う．

I C

肺体血流比（Qp/Qs）≧ 1.5であれば，
肺動脈圧が体血圧の 50％以上，肺血管抵
抗が体血管抵抗の 1/3以上の両方，ある
いはいずれか一方を認めたとしても考慮
してもよい．

IIb C

肺動脈圧が体血圧の 2/3以上，肺血管抵
抗が体血管抵抗の 2/3以上，または右左
短絡を認める場合は手術を行うべきでは
ない．

III
Harm C

房室弁閉鎖不全

房室弁逆流が中等度または高度で，房室
弁逆流に起因する症状を認める場合，房
室弁に対する手術を行う．その場合，可
能であれば房室弁形成術を選択する．

I C

弁逆流に起因する症状を認めないが，左
側房室弁逆流が中等度または高度で，左
室収縮末期径（LVESD）≧ 45 mm，左
室機能低下（LVEF＜ 60％）の両方また
はいずれか一方を認めた場合，他に左室
機能低下の原因がないことを確認のうえ，
房室弁に対する手術を行う．

I B

左側房室弁逆流が中等度または高度で，
左室容量負荷を認める場合，房室弁形成
術が可能と判断されれば，手術を考慮す
る．

IIa C

術後遠隔期に再手術を要する主な病態は，LAVVR，遺
残短絡，左室流出路狭窄である．また，左側房室弁狭窄，
右側房室弁逆流，洞機能不全や房室ブロックによる徐脈が
手術適応になることもある．
初回手術後に再手術を必要とするのは15％前後で，再

手術を複数回必要とする症例も少なくない．完全型では再
手術回避率は 10年後88～91％，20年後83～89％，30年
後78％である 652, 653)．完全型以外でも 10年後81～84％，
15年後78.6％，30年後75％であり654, 655)，完全型と同等で
ある．両タイプともに術後遠隔期における再手術介入の理
由として最も多いのはLAVVR（66～77％）であり，続い
て遺残短絡（10～19％），左室流出路狭窄（4～9％），徐脈
（2.7～7％）であった656– 660)．
2.4.1
左側房室弁逆流
初回手術後患者の7～14％でLAVVRに対する再手術が

行われている 652, 656, 657, 661)．元々AVSDの共通前尖・後尖
は，正常の僧帽弁尖と比べて弁輪や弁尖の形態が異なるこ
とに加え，弁下組織の異常も伴い，初回手術で分割形成し
ても正常の僧帽弁機能は保てない．再介入となる危険因子
として弁尖の異形成，裂隙の未閉鎖または再発 661, 662)，左
室の小さい unbalanced AVSD，double orifice LAVV，初
回手術後退院時のLAVVRが中等度以上 663, 664)，などが指
摘されている．
小児期における再手術の時期に関して明確な基準はない

が，LAVVRが中等度以上で逆流に起因する症状があれば
手術を行う（推奨クラス I，エビデンスレベルC）．成人期
であれば後天性心疾患における僧帽弁閉鎖不全の手術適
応時期を参考にする 665, 666)．また，欧州心臓病学会（ESC）
の2010年ガイドライン157)とAHA/ACCの2018ガイドライ
ン3)も参考にし，LAVVRが中等度以上で症状を認めなく
ても，左室の拡大や機能低下を認める場合は手術を行い
（推奨クラスI，エビデンスレベルB），左室容量負荷を認め
房室弁形成術が可能と判断すれば手術を考慮する（推奨ク
ラスIIa，エビデンスレベルC）．



67

第 4章　疾患別の管理と治療

手術方法としては弁形成術と人工弁置換術がある．弁置
換の方が生命予後不良との報告が多く657, 661)，可能なかぎ
り弁形成を行うことが推奨されるが（推奨クラスI，エビデ
ンスレベルC），11～22％で再々手術を要し，再々手術で
の弁置換は予後が不良との報告もある 663, 664)．形成の方法
は弁輪縫縮，裂隙の閉鎖，弁尖の延長や拡大，人工腱索
などの手技を組み合わせて行う 667)．可能なかぎり形成を
試みるが，十分な機能回復が得られない場合は弁置換が
必要となる．成人期に至るまでは耐久性を考慮し，通常は
機械弁での置換となる（推奨クラスIIa，エビデンスレベル
C）．しかし低年齢での弁置換の手術リスクは決して低くな
く，patient-prosthesis mismatchに伴うサイズアップを目
的とした再弁置換は少なくない 668)．「17. 僧帽弁狭窄，僧
帽弁閉鎖不全」も参照のこと．
2.4.2
遺残短絡
AVSD術後の遺残短絡についてのまとまった報告はない

が，再手術の適応は心房中隔欠損や心室中隔欠損の遺残
短絡と同様と考えて良いと思われる．ESCの2010年ガイ
ドライン157) とAHA/ACCの2018年ガイドライン3)も参照
のこと．
2.4.3
左室流出路狭窄（大動脈弁下狭窄）

表 32 房室中隔欠損の術後遠隔期における左室流出路狭窄
 に対する手術の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

有症状例

症状を有し平均圧較差≧ 50 mmHgの場
合，あるいは大動脈弁閉鎖不全が高度の
場合には行う．

I C

平均圧較差＜ 50 mmHgでも心不全症状
を認める場合，あるいは中等度から高度
の左側房室弁または大動脈弁の閉鎖不全
を認める場合に考慮する．

IIa C

無症状例

心拍出量が低下していて平均圧較差＜
50 mmHgでも，左室駆出率（LVEF）＜
50％の場合は考慮する．

IIa C

大動脈弁閉鎖不全が高度で，左室収縮末
期径（LVESD）≧ 50 mm（または 25 
mm/m2 BSA）と LVEF＜ 50％の両方，
またはいずれか一方の場合は考慮する．

IIa C

平均圧較差≧ 50 mmHgで著しい左室肥
大を認める場合は考慮する． IIa C

平均圧較差≧ 50 mmHgで運動負荷試験
で血圧反応に異常を認める場合は考慮す
る．

IIa C

平均圧較差≧ 50 mmHg，左室機能正常，
運動負荷試験で異常なく，手術のリスク
が低い場合は考慮してもよい．

IIb C

大動脈弁閉鎖不全の進行を認め，軽度以
上である場合は考慮してもよい． IIb C

房室中隔欠損に対する初回手術後患者の1～3.7％に左
室流出路狭窄に対する再手術が行われている 652, 656, 669, 670)．
術後に左室流出路狭窄を生じる要因は複数あり，房室弁の
scooped-out（落ち込み）により生じる心尖部 -流出部間の
延長は疾患特有の要因の一つである．また，流出路におけ
るanterolateral muscle bundle（前外側筋束）や流出路を横
切る共通前尖の異常腱索の存在も，疾患特有の要因であ
る671)．
手術方法は個々の症例に合わせて行う．再発を防ぐため

には，房室弁や大動脈弁に付着するものも含めた fibro-
muscular membrane（線維筋性膜）と anomalous fibrous 
tissue（異常線維性組織）の完全な切除，anterolateral 
muscle bundleを含めた積極的な中隔筋切除，および異常
腱索の切除が重要である．流出路全体のトンネル状狭窄を
呈する場合には修正Konno手術の適応となる．再手術後
の左室流出路狭窄再発は15～29％と少なくなく，通常の
大動脈弁経由での解除では不十分な場合のオプションとし
て修正Konno手術は最適である669, 671)．
再手術の時期に関しては明確な基準はないが，ESCの

2010年ガイドライン157)やAHA/ACCの2018年ガイドライ
ン3)を参考にして，平均圧較差が 50 mmHg以上または大
動脈弁閉鎖不全が高度で症状を有する場合は手術を行う
（推奨クラスI，エビデンスレベルC）．無症状でも左室の拡
大や肥大，駆出率が低下した場合は手術を考慮する（推奨
クラス IIa，エビデンスレベルC）．「16. 大動脈弁狭窄，左
室流出路狭窄，大動脈弁閉鎖不全」も参照のこと．
2.4.4
徐脈
初回手術後の高度徐脈として房室ブロックと洞機能不全

が報告されており，特に遅発性の房室ブロックに対する
フォローが必要である．初回心内修復術後患者の3.6～7％
が遠隔期にペースメーカ植込みを必要としている 658– 660)．
再手術後に房室ブロックを合併することもある．
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3.

総肺静脈還流異常

総肺静脈還流異常（TAPVC）は CHDの 1.5～2.5％672)

を占めるチアノーゼ性心疾患で，生後間もなく肺静脈狭窄
や還流静脈閉塞（PVO）により低酸素血症，肺うっ血，肺
高血圧（PH），呼吸不全を来し，しばしば新生児期に緊急
開心術を要する疾患である．外科治療を行わない場合の自
然予後は不良で，生後12ヵ月までに 75～95％が死亡し，
修復術を行わなければ長期生存は望めない673)．

TAPVCはすべての肺静脈が体静脈系または右房に還流
する疾患である．病型分類は肺静脈の還流部位による
Darling分類 674)が一般的に用いられ，I型（無名静脈・上
大静脈に還流），II型（右心房・冠静脈に還流），III型（肝
静脈・門脈・下大静脈に還流），IV型（混合型）がそれぞ
れ約45％，25％，25％，5％を占める．術前の PVOは III
型のほぼ全例，I型の約半数に合併するが，II型ではまれ
である 675)．他の心疾患に TAPVCを合併する complex 
TAPVCは心房内臓錯位症候群に多くみられる676)．特に右
側心房相同に解剖学的左房は存在しないので，全例が
TAPVCを合併していることになるが，心臓以外に還流し
ていることの方が多い．

3.1

修復術の種類
一般的に I型と III型では全ての肺静脈血が還流する共

通肺静脈を左房後壁に吻合する標準術式が用いられ，長
期生存率は95％以上と良好である．また，II型では冠静脈
洞 -左房間隔壁のカットバックを行い，心房中隔欠損と冠
静脈洞をパッチで覆う方法が用いられる677)．
近年 IV型TAPVCや共通肺静脈の形成が悪い例および
単心室例に対し，肺静脈周辺に吻合部を作らないprimary 
sutureless techniqueが選択されることがあり，従来の術式
と比べても劣らない成績が得られている678)．また重篤な低
酸素やショックなどにより術前の状態が悪い場合や低出生
体重児，単心室例などに対して，PVO病変にステントを
留置することにより一時的に肺うっ血を解除して開心術を
遅らせることが可能となり，高リスク群では予後改善につ
ながる可能性が示唆されている679)．

3.2

術後合併症とその管理，治療
3.2.1
肺静脈狭窄
TAPVC修復術後の7～20％680, 681)にPVOの発症がみら

れ，危険因子としてDarling分類 IV型，共通肺静脈の低
形成，心房内臓錯位症候群，単心室など 681, 682)が報告され
ている．術後PVOには大きく分けて2種類あり，吻合部や
肺静脈開口部の組織増生によるものと，肺静脈そのものの
遺伝学的・組織学的異常によるものとがあるが，後者に対
する治療介入は困難である．術後PVOに対する再手術の
多くは4～6週間以内に行われており，逆に術後12ヵ月ま
でにPVOを発症しなければその後のPVO発症はまれであ
る674, 675)．

TAPVC修復術後に肺うっ血，PHの多くは速やかに軽
快するが，遷延する呼吸障害や肺うっ血像を認めた場合は
PVOを疑うことが大切である．また，慢性期の狭窄は無
症状のうちに進行することがあり，術後1～2年は定期的
な画像検索が必要である．心エコー検査では肺静脈の血
流パターン（2 m/s以上の血流加速や連続性血流），共通肺
静脈と左房との吻合部狭窄の有無，PHの有無を検索する
ことがポイントとなる．しかし片側のPVOの場合，肺血流
の再分布が起こって患側の肺血流そのものが減少し，
PVOの血流速度が過小評価されることがある．一方でCT
による形態や周辺組織の評価，MRIによる血流測定など
の検査では過大評価となる可能性がある．その際は心臓カ
テーテルによる肺動脈楔入圧の評価や造影検査が有用と
なる．

PVOと診断されたら早期に積極的な外科治療を視野に
入れた検討が望ましい（推奨クラスIIb，エビデンスレベル
C）．かつては術後PVOに対して肥厚した内膜切除や肺静
脈のパッチ拡大が行われていたが，手術死亡および再狭窄
を含めても成功率は40％前後と低かった（エビデンスレベ
ルC）683, 684)．一方で1990年代後半より，狭窄した肺静脈前
面を肺門部に向けて長軸方向に切開し，肺静脈開口部を有
茎自己心膜で覆うsutureless techniqueが報告され 685)，近
年その有効性が報告されている 686)（推奨クラス IIb，エビ
デンスレベルC）．またバルーン拡張術やステント留置では，
急性期の改善は認めるものの再狭窄が必発とされてきた
が，拡張径が7 mmを超えていれば再狭窄のリスクが低下
するとの報告もある687)．一方，薬剤溶出性ステントかベア
メタルステントかの選択に関しては，結論がでていな
い687, 688)．



69

第 4章　疾患別の管理と治療

3.2.2
肺高血圧
心疾患合併のないTAPVCでは，肺動脈や肺静脈の中膜
平滑筋増殖，および内膜線維性肥厚を観察すると，前者は
術前のPHと相関する可逆的病変であり，後者は臨床的に
重大なものではないとされており，PVOを発症しなければ
術後PHは改善されると報告されている689)．リンパ管拡張，
肺静脈閉鎖やび漫性肺静脈狭窄 690)を伴う症例では術後
PHが残存し，遠隔期予後は不良である．PVOに伴うPH
は右室 /左室圧比が0.5を超えると生命予後に影響すると
の報告もあるが 691)，肺血管拡張薬はPVOに伴うPHに対
する有効性が確立されておらず，むしろ肺うっ血をきたす
可能性もあるため，使用には注意が必要である．PVOへ
の治療介入が不可能な症例においては，肺移植または心肺
移植の適応が検討されることもある（推奨クラスI，エビデ
ンスレベルC）．
3.2.3
不整脈
TAPVCの手術は心房切開線が右心房，左心房ともに大

きく存在するため，上室頻拍が発生することがあるが，頻
脈性不整脈の発生は比較的まれである692)．一方，TAPVC
の術後11年経過した時点で，約3割の症例に運動負荷時の
洞機能不全を認めたとの報告もあるため 693)，遠隔期にお
いても12誘導心電図，ホルター心電図，運動負荷心電図
によって不整脈を検索することが望ましい（推奨クラス
IIa，エビデンスレベルC）．

4.

肺動脈狭窄，右室流出路狭窄

肺動脈狭窄（PS）は，①肺動脈弁性狭窄，②肺動脈弁上
狭窄，③肺動脈弁下狭窄（右室流出路狭窄）に分類され，
全CHDの 8％で，そのうち8～9割を弁性狭窄が占める．
孤立性PSに加え，その他のCHDとの合併も多い．小児期
にカテーテル的・外科的治療を要した例から無症状の成人
例までさまざまである．

PSは狭窄部位にかかわらず，重度狭窄が長期に及ぶと
右室線維化をきたし，右室拡張期圧の上昇とともに右房圧
が上昇する．時期を逸すると生命予後が悪化する591)ため，
右心障害が不可逆的になる前の適切な時期にカテーテル的
または外科的治療を要する．また，術後遠隔期の逆流も問
題となる．肺動脈異形成にはNoonan症候群，肺動脈弁上
狭窄にはWilliams症候群，Alagille症候群が知られており，
症候群として総合的管理を要する．

本項ではPSとして肺動脈弁性狭窄，肺動脈弁上狭窄，
肺動脈弁下狭窄に対する術後遠隔期の管理と侵襲的治療
について述べる．Fallot四徴，心室中隔欠損のない肺動脈
閉鎖についてはそれぞれの項（「6. Fallot四徴」，「12. 心外
導管を用いた手術」）を参照のこと．

4.1

肺動脈弁性狭窄
小児期の弁形成術後の残存狭窄，再狭窄，未治療の成

人期の肺動脈弁性狭窄がある．重度肺動脈弁性狭窄では
小児期にバルーン形成術または外科的形成術が行われ，
総じて予後は良好であるが，バルーン形成術後の9％で主
に狭窄に対して再介入を要する 694)．軽度肺動脈弁性狭窄
は無治療で予後は良好である．中等度肺動脈弁性狭窄の
経過はさまざまであり，一般的に生命予後は良好だが，遠
隔期に狭窄の進行や心室不整脈のため治療を考慮しなけ
ればならないことがある695)．
4.1.1
診断
診断は肺動脈弁の肥厚，ドーミングを伴う開放制限，加

速した弁通過血流を確認することで行う．成人では経胸壁
心エコー法で弁上狭窄との鑑別が困難な場合も少なくない．
経食道心エコー法，心臓CT，心臓MRIによる肺動脈弁の
観察，心臓カテーテル検査による狭窄部位の診断が必要と
なる．重症度評価として，心エコードプラ法による狭窄部
の最大圧較差＜36 mmHg（最大血流速度：Vmax＜3.0 m/s）
であれば軽症，36～64 mmHg（Vmax3.0～4.0 m/s）で中等
症，＞64 mmHg（Vmax＞4.0 m/s）で重症と分類する 3, 666)．
心エコー法による計測では三尖弁逆流圧較差を併せて評価
し，収縮期の右室圧が上昇していることを確認する．
4.1.2
カテーテル治療と外科治療
表 33 肺動脈弁性狭窄の術後遠隔期における再狭窄に
 対する侵襲的治療の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

重度肺動脈弁性狭窄

以下を有する症例に対しバルーン形成術
を行う．
・  心不全症状
・ 右左短絡によるチアノーゼ
・ 運動耐容能低下

I B
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以下を有し，バルーン形成術が困難また
は不成功となった症例に対し外科手術を
行う．
・ 心不全症状
・ 右左短絡によるチアノーゼ
・ 運動耐容能低下

I B

無症状だが以下のいずれかを認め，バルー
ン形成術が無効な症例に対し外科手術を
行う．
・ 右室収縮期圧≧ 80 mmHg
・ 右室機能低下
・ 三尖弁逆流増悪
・ 心房中隔欠損または心室中隔欠損を介
した右左短絡

I C

無症状で上記に該当しない症例に対しバ
ルーン形成術を考慮する． IIa C

中等度肺動脈弁性狭窄

以下を有する症例に対しバルーン形成術
を行う．
・ 心不全症状
・ 右左短絡によるチアノーゼ
・ 運動耐容能低下

I B

以下を有し，バルーン形成術が困難また
は不成功となった症例に対し外科手術を
考慮する．
・ 心不全症状
・ 右左短絡によるチアノーゼ
・ 運動耐容能低下

IIa C

（日本循環器学会ほか. 2020 666)，Stout KK, et al. 2019 3)，Baumgartner H, et al. 
2021 563) より作表）

近年，成人症例に対するバルーン弁形成術は，複数のバ
ルーンを同時に用いる，あるいはイノウエバルーンを用い
る 696)ことで，安定した成績が報告されている 697)．外科的
弁形成術は狭窄の遺残は少ないが，遠隔期に高度弁逆流
から約20％の症例で再介入を要する 694)．一方，バルーン
弁形成術では再狭窄に対して10年で10％の症例に再度カ
テーテル治療を要し 694)，10年で60％の症例に中等度以上
の弁逆流が生じる 698)ものの，弁置換術を必要とすること
は比較的まれである694)．これらを勘案して，バルーン弁形
成術が可能な肺動脈弁性狭窄では，バルーン弁形成術が
治療の第一選択となる 1, 3, 563)．バルーン弁形成術が弁の性
状や狭小弁輪などにより施行困難，または不成功となった
患者は，外科手術の適応となる．外科手術では肺動脈弁
切開術，弁切除術，弁輪部パッチ拡大術，弁置換術（本邦
では主に生体弁）が選択される（図7）．
症状を有する中等症・重症肺動脈弁性狭窄に対しバルー

ン形成術を行い（推奨クラス I），無症候性重症肺動脈弁性
狭窄に対しバルーン弁形成術を考慮する（推奨クラスIIa）．
また，症状を有する重症肺動脈弁性狭窄でバルーン弁形
成術が適しないかまたは不成功であった場合に外科的形成
術を行い（推奨クラス I），症状を有する中等症肺動脈弁性
狭窄でバルーン弁形成術が適しないかまたは不成功であっ
た場合に外科的形成術を考慮する（推奨クラスIIa）．なお，
無症状であっても，右室収縮期圧≧80 mmHgでは運動時
の血行動態異常が報告されており 699)，バルーン弁形成術

図 7 肺動脈弁性狭窄に対するバルーン弁形成術，外科手術の適応
PAB：バルーン肺動脈弁形成術，Vmax：最大血流速度
*肺動脈弁性狭窄が原因の心不全症状，右左短絡によるチアノーゼ，運動耐容能低下

なし いずれかあり

中等度肺動脈弁性狭窄
Vmax 3～4 m/s

重度肺動脈弁性狭窄
Vmax＞4 m/s

症状なし 症状なし

PAB不適
または不成功

PAB
可能

PAB不適
または不成功

PAB不適
または不成功

PAB
可能

PAB
可能

外科手術

推奨クラス IIa

PAB

推奨クラス I
経過観察

PAB

推奨クラス IIa

外科手術

推奨クラス I

外科手術

推奨クラス I

PAB

推奨クラス I
経過観察

右室収縮期圧≧80 mmHg，
右室機能低下，三尖弁逆流増悪，

心房・心室中隔欠損を
介した右左短絡

症状あり* 症状あり*



71

第 4章　疾患別の管理と治療

が無効な場合には外科手術を行う 563)（推奨クラス I）．ま
た，無症状高度肺動脈弁性狭窄において，三尖弁逆流の
増悪，右室機能低下の進行，心房中隔欠損・心室中隔欠
損合併例における右左短絡に対しても，バルーン弁形成術
が無効な場合には外科手術を行う563)（推奨クラス I）．

4.2

単独肺動脈弁性狭窄術後の肺動脈弁逆流
表 34 単独肺動脈弁性狭窄の術後遠隔期における肺動脈弁

逆流の治療の推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

症状を有する単独肺動脈弁性狭窄に対す
る術後の中等度以上の肺動脈弁逆流で，
右室拡大，右室機能不全を伴う症例に対
し肺動脈弁置換術を行う．

I C

無症状の単独肺動脈弁性狭窄に対する術
後の中等度以上の肺動脈弁逆流で，経年
的に右室拡大，右室機能不全が進行する
症例に対し肺動脈弁置換術を考慮しても
よい．

IIb C

（日本循環器学会ほか. 2020 666)，Stout KK, et al. 2019 3)，Baumgartner H, et al. 
2021 563) より作表）

単独の肺動脈弁性狭窄に対する介入術後には，肺動脈
弁逆流，右室容積，右室機能，運動耐容能に留意した経
過観察が必要である．術後肺動脈弁逆流に対する右室拡
大や右室機能の推移は，単独肺動脈弁性狭窄とFallot四徴
とで同一ではない 700, 701)ため，再介入の基準となる右室容
積は明確ではなく，現時点でFallot四徴での基準値を用い
ることは推奨されない 3)．中等度以上の肺動脈弁逆流，右
室拡大に加えて息切れ，胸痛，運動耐容能低下など肺動
脈弁逆流に関連する症状がある場合には，弁置換術を行う
（推奨クラス I）．中等度以上の肺動脈弁逆流がある無症状
例で経過観察中に右室拡大や右室機能不全の進行，運動
耐容能の進行性の低下がある場合は，弁置換術を考慮し
てもよい（推奨クラスIIb）．

4.3

肺動脈弁上狭窄，分枝肺動脈狭窄
肺動脈弁上狭窄は症候群性（Noonan症候群，Williams

症候群，Alagille症候群）であるか，または右室流出路狭
窄に合併する．末梢肺動脈狭窄の心エコー法による評価は
困難であり，MRI，CTによる狭窄部位の形態評価，MRI
や肺血流シンチグラフィによる還流評価を行う．明確な治
療適応基準を示すエビデンスに乏しく，主に症状，肺循環
障害の範囲，右室収縮期圧を指標にして，総合的に介入方
針を決定する3)．

血管径狭小率＞50％，右室収縮期圧＞50 mmHg，かつ/
または肺還流異常が存在する場合には，症状によらず修復
を考慮する（推奨クラスIIa）1)．修復方法として，バルーン
拡張術 702)，ステント留置術，外科的肺動脈形成術がある．

4.4

右室流出路狭窄，右室二腔
右室流出路狭窄は通常は心室中隔欠損，Fallot四徴，お

よび肺動脈弁性狭窄（狭窄に対する代償性右室肥大）に
よって生じ，動的狭窄を呈する．右室二腔は漏斗部下の異
常筋束の肥厚により進行性の狭窄 703)をきたし，70～80％
が心室中隔欠損を合併する704)．
重症度評価は肺動脈弁性狭窄に準じる．圧較差の推定

は心エコー法で困難な場合が多いため，カテーテルなどに
よる圧較差の確認により診断する．筋束の異常の検索には
心臓MRI，心臓CTが有用である．治療は外科的な筋肉の
切除と心室中隔欠損の閉鎖 705)で，術後の長期予後は良好
である 703)．心内膜肥厚が著明であるため，カテーテル治
療は無効である 1)．中等度以上の右室流出路狭窄があり，
心不全，チアノーゼ，運動耐容能低下がある場合は外科的
修復術を行う（推奨クラスI）．

5.

Ebstein病

Ebstein病はCHD全体の0.5％を占める比較的まれな疾
患で，1866年にWilhelm Ebsteinによって最初に報告され
た 706)．この疾患は新生児期に発症する重症例から生涯無
症状で経過する症例まで，バリエーションはさまざまであ
る707, 708)．

5.1

解剖学的特徴
右室壁形成過程の異常により生じるさまざまな病態を呈

し，三尖弁閉鎖不全を特徴とするが，右室病として捉える
ことが重要である．すなわち，右室の発育の程度により，
その病態と重症度が決定される．三尖弁中隔尖と後尖の右
室内への下方偏位，偏位部分の右房化右室の菲薄化，三
尖弁閉鎖不全，右室狭小化が主な病態で，心房位右左短
絡を伴うことが多い．左室心筋異常を合併することもあり，
その場合は予後規定要因となる．
右房化右室が大きく，これによる前壁の可動制限が強い

ほど，右室機能は低下し，三尖弁閉鎖不全も増大して重症
となる 709)．重症例では新生児期より症状を認め，肺低形
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成により呼吸障害も認めるが（新生児型），呼吸障害を含
めた心不全症状の多くは成人で出現する（成人型）707, 708)．

5.2

修復手術
新生児期に発症する重症例でも，右室機能が保たれて

いる場合には両心室治療も考慮されるが，これらの重症例
の多くでは右室機能が期待できず，単心室としての治療戦
略がとられ，最終手術はFontan手術となる．また，拡大
した右室により左室機能が制限されるが，このような症例
に対し拡大した右室の縫縮術を併用することで左心機能の
良好な改善を認めたという報告もある710)．
5.2.1
軽症，中等症例
小児期以降に症状が出現するような軽症から中等症の症

例では，三尖弁の病変が軽度で右室容積が保たれているこ
とが多い．しかしながら，合併する心房中隔欠損や不整脈
の存在に伴う症状が認められる場合には，右房化右室の縫
縮と三尖弁輪形成術または三尖弁置換術が行われることが
多い103, 711, 712)．特に前尖が十分に大きい場合は，Carpentier
法に代表される前尖を用いた弁形成手術が行われ，良好な
成績が得られている103)．三尖弁置換術の遠隔期予後は満足
すべきものではない 711)とされたが，これは右心不全が成立
した後の手術であり，適応に問題があった可能性がある．
成人期の三尖弁置換術においては有効性に統計上の有意差
はでておらず，議論の分かれるところである48)．
外科治療に関してはさまざま術式が考案されたが，1993

年に発表されたCone手術は外科手術成績の向上や適応拡
大に大きく寄与した104)．この手術においては，各弁尖の大
きさが十分でない場合でも形成術の適応範囲が拡大し，現
在では良好な成績とともに三尖弁形成の第一選択の術式と
なっている 713)．最近の論文においては，Cone手術の登場
前後での比較がなされるほどであり，Ebstein病の外科治
療におけるCone手術の寄与は大きい105)．
5.2.2
重症例
重症例（重度の右心不全と形成機能的右室）においては

三尖弁形成術と両方向性Glenn手術を組み合わせた手術
も行われる714, 715)．術前に心房粗細動を合併する症例では，
不整脈手術も同時に行うことがある．近年ではCone手術
の成功率が高まり，重度の右心不全と三尖弁閉鎖不全の症
例に関しては，上記の症状がみられなくても，より早期に
（成人期になる前に）外科手術を考慮することで，心房中隔
欠損や卵円孔を合併した症例での奇異性塞栓症予防や右
心機能保持が可能とされており，手術適応の拡大が推奨さ

れている105)．
以下の症例に対しては，三尖弁形成術または三尖弁置
換術を行い，必要に応じて心房中隔欠損閉鎖術を併せて行
う（推奨クラス I，エビデンスレベルC）：有症状または運
動耐容能が低下した例，チアノーゼを呈する例，奇異性血
栓の既往例，胸部X線写真にて進行する心拡大を認める
例，進行性の右室拡大または右室収縮能低下を認める例．
以下の症例に対しては，CHDの経験のある外科医によ

り不整脈手術を同時施行する（推奨クラスI，エビデンスレ
ベルC）：カテーテル治療不能な（WPW症候群によるもの
を除いた）上室頻拍，心室頻拍を有する例，カテーテル治
療不能な早期興奮症候群．
以下の症例には外科的再手術が必要である（推奨クラス

I，エビデンスレベルC）：有症状または運動耐容能が低下
した例，あるいはNYHA心機能分類 III～ IV度の例，術
後進行性の右室拡大と右室収縮力低下に伴う重度三尖弁
閉鎖不全・上室頻拍・心室頻拍が出現または増悪した例，
狭窄と閉鎖不全を伴う生体弁機能不全例，平均圧較差12
～15 mmHg以上の生体弁狭窄例，以上の狭窄基準以外で
も有症状または運動耐容能が低下した例．
成人期の術式にはCarpentier法，弁置換術，Cone手術

などが選択される（推奨クラス I，エビデンスレベルC）．
現在では形成術はCone手術が第一選択であり，今後は術
後の再手術の減少が期待できる 713)．術後は運動耐容能が
改善され，上室不整脈の頻度が著明に減少する．とくに心
房中隔欠損合併例ではチアノーゼが改善される．年齢，性
別，心拡大の程度が術後運動耐容能に影響する 715)．小児
例においては弁形成術のほうが弁置換術よりも遠隔期予後
が良好であるが，成人例においては弁形成術と弁置換術の
遠隔期予後に関する有意差は報告されていない．
術後患者は三尖弁機能，人工弁機能の観察が必要であ

る．外科手術により生じた切開線に伴う瘢痕が心房不整脈
の新たな起源となりうる．心室不整脈や心室機能について
も，生涯にわたる経過観察が必要である．

5.3

術後の遠隔期予後
三尖弁形成術後や三尖弁置換術後の生命予後は良好で，

10～15年生存率は約90％，死亡原因は心不全，不整脈，
突然死となっている103, 711, 712)．術後のQOLは有意に改善さ
れるが 716, 717)，Cone手術登場以前には三尖弁に対する再手
術率が 40％以上であった 712)．また，生体弁と機械弁との
間で耐用年数に有意差を認めていない 717, 718)が，人工弁置
換術後に合併症（抗凝固薬による出血，血栓塞栓症，感染
性心内膜炎）が多い傾向にある719)．議論が分かれるところ



73

第 4章　疾患別の管理と治療

ではあるが，合併症回避の観点からは生体弁置換術が選
択される傾向にある．乳児期以前に発症する重症例の予後
は不良である．
三尖弁手術後の三尖弁機能不全は経年的に増悪しやす

く，左室病変や左室機能低下を生じることがある 716)が，
これは心機能低下後に三尖弁手術が行われることに起因し
ている．WPW症候群を合併しやすいため（約30％），房室
回帰性頻拍がみられることが多いが，他に房室結節リエン
トリー性頻拍や心房内リエントリー性頻拍・異所性心房頻
拍・心房細動などの上室頻拍，心室頻拍，徐脈頻脈症候
群も認めることがある720)．

5.4

内科的管理
内科的管理の方法は患者の病態に応じて行う．外来受
診の頻度は軽症では1～2年ごととし，必要に応じて胸部
X線，心電図，ホルター心電図，心エコー法により検査を
行う．より正確な形態や病態の把握には経皮酸素飽和度測
定に加え，MRIやCTを用いた画像診断や運動負荷試験を
適宜加える．中等症以上の病態では観察や評価の頻度を
多くすること（3～6ヵ月ごと）が望ましい．詳細はAHA/
ACCの2018年ガイドラインのTable 26を参照されたい3)．
定期的投薬を行う例では1～2ヵ月に1回，病状が安定

している場合は6ヵ月～1年に1回の頻度で経過観察を行
う．三尖弁閉鎖不全の進展，左室機能低下に注意する．心
不全を伴わないかぎり，運動クラブを除いて運動制限は必
要ない．

Ebstein病患者の妊娠にはACHD専門医のカウンセリン
グが必要である．多くの症例では適切な管理下で妊娠，出
産が可能であるが，チアノーゼ合併症例では胎児死亡，低
出生体重のリスクが高い 721)．児がCHDを発症する可能性
は約6％である 48)．NYHA心機能分類 I～ II度の症例は一
般的に妊娠に対する忍容性が高いが，不整脈を有する症
例においては可能なかぎり妊娠前にカテーテルアブレー
ションなどで治療することが望ましい．
感染性心内膜炎の発症は少ないが，修復後，非修復例

いずれでも予防することが望ましい．特に三尖弁置換後は
予防処置が必要である．

5.5

遠隔期の侵襲的治療
表 35 Ebstein病の術後遠隔期における侵襲的治療の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

外科的治療

重度の三尖弁逆流とともに易疲労感など
の症状を伴う運動耐容能低下例に行う． I C

刺激伝導系の解剖を熟知し，先天性心疾
患の手術に精通した外科医が執刀する． I C

弁の治療と同時に心房中隔欠損を含む心
房間交通の閉鎖を行うが，右室機能によっ
ては交通口を残し，中心静脈圧の上昇を
抑える．

I C

症状が悪化した症例には右室機能が進行
性に低下する前に考慮する． IIa C

カテーテル治療

症候性不整脈や心電図上の早期興奮のあ
る症例で，電気生理学的検査とそれに引
き続くカテーテル治療または外科手術が
予定されている場合には，不整脈の外科
治療を行う．

I C

全身の奇異性塞栓症の既往例に対して，
心房間交通のカテーテル閉鎖を考慮する．
ただし，カテーテル治療前には右房圧の
上昇や心拍出量低下がないことを十分に
検索する．

IIa C

安静時酸素飽和度＜ 90％が持続する例に
は心房間交通の閉鎖を考慮する．ただし，
カテーテル治療前には右房圧の上昇や心
拍出量低下がないことを十分に検索する．

IIa C

（Baumgartner H, et al. 2021 563) を参考に作表）

5.5.1
頻脈性不整脈
Ebstein病に合併するWPW症候群，房室結節リエント

リー性頻拍，心房粗細動，心室頻拍は術前からみられるこ
とが多く，術後の病状悪化や突然死にも関連するため，術
前にカテーテルアブレーションを行うか，手術時に副伝導
路の切断や右房メイズ手術を併用することが多い 722– 724)．
そのため術後不整脈に対するまとまった報告はみられない
が，術前同様に積極的に適応を検討する（推奨クラス IIa，
エビデンスレベルC）．副伝導路に対するカテーテルアブ
レーションは，右房拡大や三尖弁下方偏位により固定が困
難であることや複数副伝導路が多いことから，器質的心疾
患のない症例の副伝導路のカテーテルアブレーションより
成績は劣るものの，約70～80％と良好な成功率であ
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る725, 726)．弁置換術後は弁輪部付近へのカテーテルアブレー
ションは困難なことが多い．また，再手術例では術中の外
科的アブレーションや右房メイズ手術の併用も考慮する
（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）726)．
5.5.2
ペースメーカ植込み
心内修復術後の房室ブロック，洞機能不全がペースメー

カの適応となる．三尖弁置換術後で右室へのリード挿入が
困難な症例では，心室再同期療法で行われるのと同様に，
冠静脈からリードを挿入し左室をペーシングする方法も報
告されている727)．
5.5.3
外科手術
術後遠隔期の再手術に関する報告は少ないが，三尖弁

形成術後の再手術は10年で18％程度である．再手術では
弁形成術が 56％，弁置換術が 44％であった 105）．Cone手
術の登場により三尖弁手術の成功率と術後遠隔期成績の
向上が認められたため，より早期の手術適応が考慮され
る105)．しかしながら，右心機能低下例に関しては，三尖弁
形成術または置換術では予後の改善は期待できず，両方向
性Glenn手術を併用した手術が行われる 716)．したがって，
今後は心機能低下以前に進行する三尖弁閉鎖不全に関し
て，右室の容量負荷による右室収縮能の評価が重要にな
る 713)．近年，弁逆流と心機能の評価方法についてはMRI
の有用性が認識されており，Cone術後の両心機能の良好
な改善が報告されている728)．今後はこれらのデータをもと
に，再介入の時期や予後についての指標の確立が期待さ
れる．

6.

Fallot四徴

Fallot四徴はチアノーゼ型CHDの中で最も発症率の高
い代表的疾患である．人工心肺の登場以来，標準的治療
は解剖学的修復術である．心内修復術によってチアノーゼ，
心内短絡がなくなるので，術後のQOLと長期予後は大き
く改善される．しかし，心内修復術も完全な治療法ではな
く，程度はさまざまであるが術前とは異なる新たな病態が
生じる．遠隔期に特に問題となるのは右室流出路に対する
再介入の要否である．適切な時期に再侵襲的治療を行わな
いと不可逆的な臓器障害に至ることもある．

6.1

心内修復術
心内修復術の主要な手技は心室中隔欠損の閉鎖と右室
漏斗部から末梢肺動脈にかけての右室流出路の狭窄解除
である．右室流出路狭窄に対しては異常筋束の切開・切除
による漏斗部狭窄の解除のほか，狭い肺動脈弁輪や主幹
部から肺門部までの狭窄した肺動脈のパッチ拡大を行う．
心室中隔欠損は右室切開か経右房アプローチによってパッ
チ閉鎖する．
遠隔期の肺動脈弁閉鎖不全は肺動脈弁輪が狭小である
場合に切開されることによって発生率と逆流の程度が増加
するので，成人期に治療介入が必要となる可能性が高い．
逆に肺動脈弁輪を切開しないか，弁輪切開が右室流出路の
きわめて限られた部位である場合は，心室中隔欠損のパッ
チ閉鎖を経右房アプローチか，これと経肺動脈アプローチ
とを組み合わせて修復する．このため，遠隔期の肺動脈弁
閉鎖不全が発生しにくいか，発生しても程度が軽く，成人
期の侵襲的治療を回避できる可能性がある．

6.2

術後の管理
術後管理で大きな位置を占めるのが運動規制を含めた

生活管理である．特に学童や生徒は体育の時間に運動をす
るため，学校生活管理指導表の区分を適切に指示すること
は重要である．肺動脈弁閉鎖不全があっても，自覚症状を
認めず，右室流出路狭窄や著明な右室拡大，右室駆出率
の低下，危険な不整脈がなければ，厳しい練習がある運動
クラブ活動以外の体育の授業はすべて認める方向で検討
する（エビデンスレベルC）．右室の拡大が著明であるか右
室機能の低下がみられる場合，上室頻拍や心室頻拍など
問題となる不整脈の有無を勘案して（第2章の「3. 不整脈，
突然死」を参照），運動制限のレベルを決定する（推奨クラ
スIIa，エビデンスレベルC）．
病状や治療の必要性の有無によって医療機関での受診

の頻度が異なるのは当然であるが，自覚症状がなく病状が
落ち着いている場合であっても，1，2年に1回程度の受診
による経過観察を検討すべきである（エビデンスレベルC）．

6.3

術後の合併症への対応
Fallot四徴の心内修復術後は，それにより新たな病態が

生じるともいわれているが，残存している疾患をも含めて，
肺動脈弁閉鎖不全，三尖弁閉鎖不全，大動脈弁閉鎖不全，
右室流出路狭窄，心室・心房不整脈，心室機能障害，細
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菌性心内膜炎などがみられる．このほか，大動脈拡張を認
めることがある（第2章の「5. aortopathy」を参照）．
6.3.1
肺動脈弁閉鎖不全

表 36 Fallot四徴術後遠隔期の肺動脈弁閉鎖不全に対する
肺動脈弁置換術の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

右心不全症状がある例に行う． I B

運動耐容能低下例に行う． I B

中等度以上の右室拡張を認める例に考慮
する． IIa B

右室機能不全を認める例に考慮する． IIa B

進行性で有症状の心房不整脈または心室
不整脈がある例に考慮する． IIa C

心内修復時に肺動脈弁切開や肺動脈弁輪切開を施行す
ると，程度の差はあるが肺動脈弁閉鎖不全がみられること
が多い．術後5～10年で40～85％の症例に中等度以上の
肺動脈弁閉鎖不全が認められるとされるが 729)，カラーフ
ローマッピングやパルスドプラ法で評価すれば，一部を除
いて大半の症例で閉鎖不全がみられる．また，閉鎖不全に
よる右室拡大や右室機能低下については，小児期後期ある
いは思春期に心内修復術を受けた患者に問題が多い．この
ほか，大きな右室切開や広範囲の肺動脈弁輪拡大術が施
行された場合も，閉鎖不全による影響が大きくなる．肺動
脈弁閉鎖不全により右室拡張が進行すると，容量負荷が過
大となり収縮不全が生じる．小児期・青年期は無症状で経
過することが多いが，術後20年を経過した成人期には運
動耐容能の低下や心不全，心室頻拍などが出現し，死亡に
至ることもある730– 732)．

Fallot四徴の心内修復術後で成人期に施行した肺動脈弁
置換術（pulmonary valve replacement: PVR）の手術死亡
率は低い 733– 736)．しかし，PVRで一般に使用される生体弁
は，数年から10年程度で弁の石灰化による狭窄や閉鎖不
全を生じることが多く，再手術が必要になる．英国でPVR
を施行した 2733例では，10年で 8％，15年で 11％に再手
術を行ったとされている 737)．適切な時期にPVRを施行す
れば右室容積は減少し，右室機能の改善が得られ
る 733, 734, 738– 740)．NYHA心機能分類は改善されるが 733, 741)，
運動耐容能の客観的改善については未だ明確ではな
い 736, 742– 745)．心室頻拍や突然死のリスクはPVRのみでは

低下しないとする報告もある746– 748)．
右室容積や右室機能の計測，肺動脈弁逆流の定量的評

価，心筋障害などの検査の手段としてはMRIが優れてい
る 749– 754)．右室拡張末期容積が150～170 mL/m2未満また
は右室収縮末期容積が 82～90 mL/m2未満であれば，
PVR後に右室容積は正常化すると報告されてい
る 752, 755, 756)．CTは空間解像能が高くMRIと同様の計測も
可能で，人工ペースメーカや ICDを使用している患者にも
施行可能であるが，放射線被ばくと造影剤使用が欠点であ
る757, 758)．
現時点における肺動脈弁閉鎖不全に対するPVRの適応

は，重度の肺動脈弁逆流があり，かつ以下①～③のいずれ
かを認める場合と考えられる．すなわち，①右心不全症状
や運動耐容能の低下（推奨クラス I，エビデンスレベル
B）563, 759, 760)，②中等度以上の右室拡張や右室機能不全（推
奨クラス IIa，エビデンスレベルB）563, 759, 760)，③進行性で
有症状の心房不整脈または心室不整脈がある（推奨クラス
IIa，エビデンスレベルC）563, 759, 760)．PVRの至適時期につ
いてはさまざまな意見があり，未だ統一見解は得られてい
ない．さらには左心機能についても注目されており，死亡
の有意な危険因子としての左室機能低下が注目されてい
る 340)．右室流出路に心外導管を用いた手術において，海
外では経皮的PVRが臨床導入されて良好な成績を収めて
いる743, 761)．これは当初もともとの手術が右室 -肺動脈導管
の症例，すなわちRastelli手術の術後遠隔期をターゲット
としていたが，Fallot四徴手術のように導管を使っていな
い症例を半数以上含む774例（Sapien植込み）において成
功率97.4％，14例で緊急手術に移行したとの報告 762)もあ
る．Fallot四徴術後例の肺動脈弁閉鎖不全に対する今後の
発展が期待される．
6.3.2
右室流出路狭窄
心内修復後に重度の残存狭窄がみられる症例では，右
室の圧負荷によって右室心筋の線維化が進行する．また，
狭窄解除によって右室機能が改善されると報告されてい
る 763)．したがって，右室収縮期圧が左室収縮期圧の70％
を超えるか，右室流出路の圧較差が50～60 mmHg以上で
あれば，外科手術やカテーテル治療による狭窄解除が推奨
される（推奨クラス IIa，エビデンスレベルC）563, 759)．狭窄
解除の基準については，右室収縮期圧が左室収縮期圧の
1/2ないし 2/3以上か，狭窄部の圧較差が 20～30 mmHg
以上を適応とする報告もある764)．
片側性の末梢肺動脈狭窄は心内修復術後にしばしば認

められる．この場合はカテーテル治療を実施することが少
なくないが，肺血流シンチグラフィによる患側 /健側肺血
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流比が 0.4未満であれば施行を検討する（推奨クラス IIb，
エビデンスレベルC）765)．両側の肺の不均衡が 35％ /65％
以上であれば適応とする見解もある764)．カテーテル治療の
手技としてはバルーン肺動脈形成術またはステントを使用
した拡大術を検討する（推奨クラスIIb，エビデンスレベル
C）563, 759)．
6.3.3
不整脈と突然死
Silkaらによると，Fallot四徴心内修復術後例の突然死

は年間1000人あたり1.5人である 352)．突然死と関係のあ
る心室不整脈が相当数認められる（エビデンスレベル
B）340, 766, 767)．術後例の 44％に心室不整脈がみられ，発生
率は高年齢で手術を受けたことと関連があり，経過観察期
間や術後の血行動態，また手術を施行された年代とは無関
係に 768)，Fallot四徴患者の5％が術後遠隔期に突然死する
とされてきた．しかし，近年の幼児期や乳児期の手術例で
は 1％以下またはまれであり 769)，1年あたりの突然死は
0.35％との報告もある770)．近年では早期発見の増加と治療
の進歩により，さらに突然死する率が低下しているともい
われている771)．

7218例の解析でQRS幅が1 ms増加するたびに心室頻拍
発生のオッズ比が1.031上昇するとされている 772)．術後3
日を超える一過性房室ブロックの既往が，突然死と強い関
連があるとの報告もある318)．Fallot四徴心内修復術時の経
心房心室中隔欠損閉鎖により致死性不整脈や右室機能不
全が減少するとの報告があり 773)，上室不整脈が増加する
こともないとされる 774)．しかしそれに対して懐疑的なレ
ビューもある775)．本邦における多施設共同研究では，ペー
スメーカを装着していない完全房室ブロックと心室頻拍が
遠隔期の主要な予後悪化因子であったが，欧米に比して重
大な不整脈の発生率は低いと報告されている341)．

Fallot四徴の術後例の突然死を一つの指標で予想するこ
とは困難であるが，高度の右室流出路狭窄，重度の肺動脈
弁閉鎖不全の存在は心室不整脈の発生率を上昇させ，中
等度以上の左室機能不全または右室機能不全は突然死を
引き起こす可能性がある 772, 776)．したがって，中等度以上
の左室機能不全または右室機能不全があり，かつ心室頻
拍がある場合は，抗不整脈薬の投与，電気生理学的検査，
カテーテルアブレーションなどを検討すべきである（推奨
クラスIIa，エビデンスレベルB）237, 745, 771)．

ICD植込みは持続性心室頻拍や心停止が確認された例
ではもちろん考慮する必要があるが，フランスの大規模分
析で，Fallot四徴心内修復術後で ICDを植え込まれた165
例においては，QRS fragmentationが ICD植込みを予見す
る唯一の適切な因子であるとの報告もある 777)（推奨クラス

IIa，エビデンスレベルB）16)．レジストリーデータでもその
有用性が示されている 778)．以上に関しては，第2章の「3. 
不整脈，突然死」も参照されたい．
6.3.4
大動脈弁閉鎖不全
Fallot四徴患者は一般に術前術後を通じて大動脈弁輪径

が大きい．また，年齢が長じるにしたがって，大動脈弁閉
鎖不全（AR）の合併が増加するといわれる471)．もともとの
心室中隔欠損が perimembranous（膜様部周囲型）ではな
くconus defect（漏斗部欠損）である場合には，大動脈弁
輪の拡大とARの発生が多いとされている779)．心内修復術
後における大動脈弁置換術の適応に明確な基準はないが，
通常のARに対するガイドラインなどを参照して検討すべ
きである780)．
6.3.5
三尖弁閉鎖不全
三尖弁閉鎖不全は肺動脈弁閉鎖不全に随伴し，右室の
容量負荷による弁輪拡大から生じることが多く，PVRによ
り右室容積が減少すれば消失することもあるが，重度の三
尖弁閉鎖不全は心イベントの危険因子となるので 781)，心室
中隔欠損の閉鎖に伴い三尖弁中隔尖が癒着している場合な
どは，肺動脈弁への外科的介入と同時に介入することが推
奨される．
6.3.6
感染性心内膜炎
Fallot四徴術後例の 30年にわたる長期観察期間中に

1.3％が感染性心内膜炎に罹患した 782)．2007年に改訂され
た感染性心内膜炎予防についてのAHA/ACCのガイドラ
インでは，CHD術後において内皮で覆われない人工膜や
人工物の近辺に遺残病変が存在する場合は，歯肉組織，
歯根部，口腔粘膜穿孔などの歯科処置や，気道のほか感
染した皮膚，皮膚組織および骨格組織に対する手術手技
の施行時に，抗菌薬の内服や静注による感染性心内膜炎
予防処置を行うことが推奨されている（推奨クラスIIa，エ
ビデンスレベルC）783)．Fallot四徴術後は内皮で覆われな
い人工膜や人工物を使用していることがあり，肺動脈弁閉
鎖不全，右室流出路狭窄，残存心室中隔欠損などの合併
によって，ガイドラインで高リスクとされている病状に該
当する患者が多い．

7.

両大血管右室起始

両大血管右室起始（DORV）という用語には大きく分け
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て，疾患群を表す場合と，形態学的解析に際して心室 -大
血管結合を表す場合の，2つの側面がある．本項では心房
位と心房 -心室結合がともに正常で心室流出路が異常な疾
患単位としてのDORVを扱う．流入・流出路複合構造異
常の一部分症としてのDORVについては，「13. Fontan手
術」の項などを参照されたい．

7.1

解剖学的特徴
実用的には，「肺動脈（pulmonary artery: PA）と大動脈

（aorta: Ao）の全部あるいは大部分（PA・Ao弁周径をそれ
ぞれ100％として100％＋100％＝200％のうちの150％以上）
が右室（RV）から起始すること」をDORVの定義とする784)．
発生学的見地から，「大血管基部両側に動脈円錐が存在す
ること（bilateral conus）」をDORVの定義と主張する説もあ
る785)．実際には，僧帽弁と半月弁の間に線維性連続がある
にもかかわらず150％ルールを満たしたり，bilateral conus
なのにDORV以外の心室 -大血管結合であることも珍しく

ない．
大血管の正常位置関係はPAがAoの左前であるのに対

し，完全大血管転位（完全 TGA）ではAoが PAの右前が
典型である．DORVではAo右・PA左のside-by-sideと呼
ばれる状態から，Ao右斜め前・PA左斜め後の oblique，
そして完全 TGAに相当するAo前・PA後の場合もある．
さらにAoが相対的にPAの左側に位置すること（いわゆる
大血管L-loop）もあり，事実上Ao-PA位置関係は360度の
バリエーションが見つかる．冠動脈近位部の走行様式は
Ao-PA位置関係と関連がある786)．

side-by-side（Ao右・PA左）に限ってみると，心室間交
通孔（interventricular communication）と大血管との関係
により4種に分類される（大動脈弁下型 subaortic: SA，肺
動脈弁下型 subpulmonary: SP，両半月弁下型 doubly-
committed: DC，遠位型 non-committed: NC）784)（図
8）787)．心室間交通孔の位置は血行動態に大きく影響する．
SA型とDC型では左室（LV）から駆出された血液はAoへ
多く流れるのに対し，SP型ではむしろLVからPAへ多く

図 8 両大血管右室起始の 4つの型
（上村秀樹ほか，1996 787) より改変）

大動脈弁下型
（subaortic: SA）

肺動脈

心室間交通孔

三尖弁

中隔縁柱

右室

両半月弁下型
（doubly-committed: DC）

肺動脈弁下型
（subpulmonary: SP）

流出路中隔

遠位型
（non-committed: NC）

大動脈
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流れてTGA類似の血行動態となる．NC型ではRV内で相
当程度に混合される．
一方，大血管配置がAo前・PA後の場合には，Aoは心
室中隔から離れ，SP型あるいはNC型となる．これらを，
「TGA 型 DORV」や「false Taussig-Bing 異常」（original 
Taussig-Bingは Ao 右・PA 左 side-by-side で SP 型の
DORV）と呼ぶことがあり，概念的混乱の一因となって
いる．

Ao-PA間の隔壁（動脈中隔，流出路中隔）形成時の偏位
も主要な血行動態的要因である．偏位がなければAo弁・
PA弁ともに狭小でなく，肺血流増加型となる．PA側へ有
意に偏位した場合（肺動脈狭窄合併，いわゆるFallot四徴
型）は肺血流減少型，逆にAo側へ偏位していればAo弁・
弁下狭窄や大動脈縮窄合併型 788)となる．
その他の合併構造異常として，多発性心室中隔欠損，
左室低形成，僧帽弁狭窄，房室弁 straddling/overriding
（騎乗），心房中隔欠損などが挙げられる 789– 792)．これらは
互いに連関してDORVの二心室修復を困難にする要因と
なりうる．
外科系統一データベースのための分類 793, 794)では，修復
術式を主眼とする観点から，心室中隔欠損に類似した型，
Fallot四徴に類似した型，完全TGAに類似した型，その
他，に大別する．

7.2

二心室修復
7.2.1
術式
DORVの解剖学的二心室修復は，LV→心室間交通孔

→RV内トンネル→Aoの通路作製と，RV→PAの血流路
確保との，2点に集約される．LV→Aoに際して，狭窄素
因を取り除くために心室間交通孔の拡大または流出路中隔
の一部切除を行うことがあり，その割合を45～63％とす
る報告がある 790, 792, 793)．RV→PAについては，必要に応じ
てRV切開やPA弁輪切開，さらには心外導管を用いた再
建やLecompte法によるPAの前方転位再建を行う．

SA型ではトンネルが比較的短くてすむ．DC型では
LV→AoとRV→PAの両血流路のバランスに配慮が必要
となる．NC型では心室内トンネルが有意に長く，三尖弁
支持組織や他の心内構造物が障害となるので，バッフル設
置自体が難しい．術後の続発症と併せて，Fontan型の治
療戦略を選択することも少なくない．SP型では肺動脈狭
窄のない例すべてに動脈スイッチ手技を採用するチー
ム795)と，original Taussig-Bingに限っては心室内 rerout-
ingによる修復 796)を推奨する一派がある．動脈スイッチ手

技を併用すれば，到達経路を転換することでバッフルが短
くなり，心内手技が容易になる．本型に多い大動脈縮窄を
合併して大動脈弁輪が潜在的に狭小な症例でも，動脈ス
イッチにより狭窄素因のない半月弁へ移行することができ
るというメリットもある．その他，Damus-Kaye-Stansel吻
合の応用797)や réparation à l’étage ventriculaire（REV）手
術 798)，half-turned truncal switch手術 799)など，さまざま
な工夫により肺動脈狭窄に対処したり心室内トンネル造設
を効率化しようとする試みがある．
心房内血流転換術を用いて機能的二心室修復を行う術

式 800)は，近年では採用されない．
7.2.2
成績
二心室修復術の成績に関しては，DORVの型や仔細な
形態診断のバリエーション，術式，手術年代など識別すべ
き項目が多く，実際には異種不均一な群の解析結果しか参
照できないが，生存率は5年で 87～88％791, 801, 802)，8年で
81％との報告がある792)．

7.3

術後の遠隔期予後
二心室修復術後に明らかな遺残症，続発症がなく心機

能が標準的な状態であれば，運動制限は必要ない．年1回
程度の経過観察で標準的な心エコー検査や心電図検査を
実施する．心外導管や心室内バッフルに対する抗凝固薬と
予防的抗菌薬の投与については，一般的な指針に従う．
続発病変の進行が懸念される症例では，経過観察の頻

度を増やし，ホルター心電図検査や運動耐容能試験，心臓
MRI検査などの追加を考慮する．日本循環器学会のガイ
ドライン803)に示されるように，突然死の主因は心室不整脈
であることから，これに関連しうる心室肥大，流出路圧較
差，心筋虚血，半月弁逆流，不整脈出現の程度を参考にし
て，生活や運動の指導方針を決める．
留意すべき遺残症・続発症は，①LV→Ao血流路障害，
② RV→ PA血流路障害，③心室内バッフル関連の障害，
に大別される．

LV→Ao血流路障害は狭窄が主で，発生率は 0～10％
と報告されている 789, 792, 794, 801, 804– 806)が，観察期間制限のた
め過小評価されている可能性がある．機序としては，トン
ネル内に形成される内膜肥厚や線維性組織増生，心室間
交通孔の狭小化などがある．有意の大動脈弁下狭窄が長
期間に及ぶと，狭窄部で発生する乱流がAo弁尖の肥厚・
変性を惹起し，閉鎖不全をきたす．先行修復時に動脈ス
イッチ手術やDamus-Kaye-Stansel吻合などを併用してい
た場合にも，大動脈弁逆流に留意する必要がある．
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RV→PA血流路障害の狭窄のうち，心室内トンネルに関
連したRV-PA狭窄は右室切開や右室筋切除による対処が
必要となる．DORVの肺動脈弁逆流に対する弁置換の報
告はまだきわめて限定的だが，今後はFallot四徴修復術後
に準じて注意喚起されると予想される．先行修復でREV
手術が採用された場合には，肺動脈弁位に人工弁を留置
することが技術的に難しいと懸念する意見がある．心外導
管機能不全（狭窄または弁逆流）には導管置換で対処する．
動脈スイッチ後の肺動脈狭窄は，その性質（弁下，弁性，
弁上）に即して適切な拡大術を採用する．冠動脈が右室流
出路を横切って走行する場合は術式に工夫が必要となるこ
とがある．
心室内バッフル関連の障害としては，第1にバッフル縫
着に関連した遺残短絡がある．長い縫合線からのリークの
みならず，右室の肉柱形成（trabeculation）に隠れた短絡
遺残も起こりうるので，その位置同定は必ずしも容易でな
い．第2に右室内バッフルが長く複雑な経路の場合，三尖
弁の弁尖や弁下組織がバッフルに固着して可動性が低下
し，三尖弁逆流が進行することがある．第3は心室内バッ
フルの細菌感染で，治療には難渋する．

7.4

術後の侵襲的治療
DORVの再手術に関する報告は少なく，明確な基準もな

い．対象群の多様性により，再手術率は13％から54％ま
でと報告により幅がある 792, 794, 795, 805, 807, 808)．LV-Ao狭窄に
ついては，収縮期圧較差が50 mmHg前後で手術が検討さ
れる（推奨クラス IIa，エビデンスレベルC）804)．狭窄解除
には経三尖弁的のみならず，経右室切開，経大動脈弁によ
る狭窄病変への直逹が適正となることが多い．
これを含め，再手術の潜在的可能性は，おおむね心室間
交通孔の位置に基づいたDORVのタイプに関連している．
SA型では，前記の②のRV-PA部の狭窄・逆流，③の遺残
短絡に対する再手術が主となる．①の狭窄は高率ではない．
DC型では，SA型とSP型の間で移行形が存在し，バッフ
ルのデザインも画一的ではないため，①，②の狭窄進行に
留意する．SP型は，動脈スイッチ術後では，①のLV-Ao
狭窄については有利である．一方で，RV-PA狭窄の再手
術に関しては，DORVに特徴的な冠動脈走行異常ゆえに
右室流出路切開が大きく制限されることがある786)．心室内
トンネルによる修復（川島法）後では，トンネルは比較的
長く，三尖弁に接しているので，①と③に留意する必要が
ある．これら以外の術式については，それぞれの術式の特
徴をよく理解し，潜在要因まで含めた的確な診断が必要と
なる．NC型で二心室修復を耐術した場合には，①～③の

すべてにおいて再手術となる可能性が高い．特に左室流出
路狭窄に対する再手術は有意に多く792, 809)，技術的にも困
難なため十分な解除効果が得られないこともある．三尖弁
逆流に対しては人工弁置換を余儀なくされることが多い．
また，大きく非可動性の流出路バッフルが心室の収縮能や
容積効率に与える機能的影響も無視できない．
再手術以外の侵襲的治療に関しては未だ十分な知見が

集積していない．他のより単純な疾患で行われているカ
テーテル治療手技を，各症例に即して適用している現況で
ある．例えば，右室流出路狭窄や肺動脈弁逆流に対するカ
テーテル治療は，Fallot四徴修復術や他の術式 810)の術後
に準じて可能性を探る．不整脈に対する知見もFallot四徴
とまとめて論じられることが多く811, 812)，それ以外は症例報
告 813, 814)が散見される．左室から大動脈への心内トンネル
狭窄に対するステント留置 815)はきわめて珍しい．

8.

完全大血管転位

8.1

心房内血流転換術
完全大血管転位に対する心房内血流転換術（心房スイッ

チ手術）は，1970年頃より自己組織を用いたSenning手術，
人工材料を用いたMustard手術が行われたが，1980年代
からは心機能的に有利でより生理的な動脈スイッチ手術が
行われることが多くなった．最近では左室圧低下や肺動脈
弁異常がある例，冠動脈移植が困難な例を除いて行われる
ことはなく，修正大血管転位におけるダブルスイッチ術の
手法として行われる．導管型（Rastelli）手術については
「12. 心外導管を用いた手術」に譲る．
8.1.1
術後（体）心室不全
術後の合併症としてもっとも重要なのが，体心室として

の右室機能低下や三尖弁閉鎖不全であり，加齢とともに増
悪する（不整脈については次項参照）．修正大血管転位ほ
ど多くはない重度の三尖弁閉鎖不全に対しては，三尖弁形
成術や人工弁置換術が行われる 816)．右室心機能低下に対
して左室心機能低下と同様にβ遮断薬やACE阻害薬など
の血管拡張薬が使用されるが，体心室右室に対する効果
は不明である 817, 818)．心機能低下が高度で，循環動態の維
持にカテコラミンの投与を要する状態であれば，補助人工
心臓や心臓移植の適応を考慮する（「9. 修正大血管転移」
を参照）．右室と左室の収縮同期不全がみられる場合は，
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ペースメーカによる心臓再同期療法が試みられている．上
下大静脈から三尖弁までのルートの狭窄や完全閉塞，心房
内バッフルの残存短絡を合併することがある．狭窄や閉塞
に対してはバルーンによる拡張術やステント留置術が有効
なことがある．
8.1.2
術後不整脈
心房内血流転換術は心房への侵襲性が高いため，術後

に洞不全症候群を引き起こすことがある 819)．徐脈性の心
不全を認める場合はペースメーカ植込みが必要となる．長
期的な経過では，本手術は心房内の縫合線が長く，かつ心
房心筋の障害をきたすことが多いため，心房粗動，心房頻
拍などの上室頻拍を起こすことがある 820)．術後の頻脈性
不整脈は薬物抵抗性を示すことが多いため，高周波アブ
レーションが試みられるが 821)，その際，Mustard術後では
心房バッフルが経年変化で肥厚して石灰化を伴い，穿刺に
よる左房へのアクセスが困難なことも少なくない．心房間
バッフルの形態はさまざまであるが，アブレーションの術
前検査として心臓CTによる形態評価が有用である．

8.2

大動脈スイッチ手術後遠隔期の合併症
1980年代から心房内血流転換術に代わって動脈スイッ
チ手術（ASO）が標準術式となっている．ASOの手術成績
は新生児期の積極的な手術介入により近年飛躍的に向上
し，25年生存率は 97％と報告されるように，生命予後は
良好である 822)．早期死亡の原因としては移植冠動脈の狭
窄による心筋虚血の報告が多い．
術後遠隔期の合併症として大動脈弁閉鎖不全（AR），右

室流出路狭窄，冠動脈狭窄，不整脈などが報告されてい
る 822– 835)．特にARは経年的に進行するので，長期にわた
る観察が不可欠である．
8.2.1
大動脈弁閉鎖不全，大動脈基部拡大
a. 発生率と発生機序

ASO術後遠隔期のARの発生率は 5～40％と報告され
ている．弁逆流の程度は軽度のものが 35％と大部分を占
め，中等度以上の逆流は経年的に増強することが指摘され
ている．術後20年では軽度以上のARは 61％，中等度以
上のARは22％である76, 836– 841)．

ARの発生機序については，大動脈基部の径が小児期を
通して拡大することがARの出現と関連があると示唆されて
いる841)．解剖学的肺動脈弁は大動脈弁に比べ弁尖が菲薄で
脆弱であること，解剖学的肺動脈壁および弁輪の構造的脆
弱性による新大動脈基部拡大などの，内的要因の関与が考

えられている829, 842, 843)．外的要因としては，心室中隔欠損合
併，先行手術としての肺動脈絞扼術，術前の左室流出路狭
窄の存在，冠動脈移植に伴うバルサルバ洞の変形，新大動
脈基部と大動脈遠位部の口径差が，ARおよび大動脈基部
拡大の発生と関連するとされる76, 828, 835–842, 844, 845)．
b. 外来受診と侵襲的治療の適応
臨床症状と心電図，胸部X線写真，心エコー法などで
経過観察を行う．慢性ARでは左室の代償機転により比較
的長期にわたって無症状に経過し，左室機能も正常に維持
されていることが多い 846)．しかし，ASO術後ではAR合
併がない症例においても，冠動脈移植の影響と考えられる
遠隔期の左室心筋灌流欠損や冠血流予備能低下が報告さ
れている 847– 851)．ASO術後における中等度以上のAR合併
例では，比較的早期に有意の心拡大や左室機能低下が出
現する可能性があることを念頭におく必要がある．胸痛，
動悸，失神，労作時呼吸困難などのARによる症状出現に
留意しつつ，運動負荷試験や心エコー法による左室機能の
継続的評価が必要である．
軽度のARで左室拡大がない無症状例では12ヵ月ごと

の定期検査を行う．中等度のARで左室の軽度拡大を認め
る例は中等度リスクであり，選択的冠動脈造影検査による
冠動脈狭窄の有無の確認や6～12ヵ月ごとの心エコー法な
どによる心機能評価を検討する．左室拡大がなくても，安
静時・運動誘発性期外収縮を認める場合は中等度リスクと
思われる．左室の中等度以上の拡大や心機能低下，ARに
伴う狭心痛や呼吸困難などの自覚症状を伴う症例は高リス
クであり，手術適応を検討する（推奨クラスIIa，エビデン
スレベルC）852, 853)．特に他の遺残病変を伴うASO術後の
重度AR例では厳重な定期的臨床評価が必要である．新大
動脈基部拡大はASO術後の比較的早期に急速に進行する．
大動脈基部拡大が高度な場合（成人例では基部径≧55 
mm 854)）には手術を検討する（推奨クラス IIa，エビデンス
レベルC）．
c. 手術とその予後

ASO術後のARに対する再手術としては通常，大動脈
弁置換術が行われる（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
C）845, 855– 857)．使用される人工弁は機械弁と生体弁に大別さ
れるが，ASO術後例は多くが非高齢者であることから，
妊娠希望の女性を除いて機械弁が選択されることが多い．
大動脈基部拡大を伴う中等度以上の ARに対しては
Bentall手術が行われる．ARが軽度以下の大動脈基部高
度拡大例（基部径≧55 mm）に対しては弁温存基部置換術
（David手術）が可能なこともある858– 860)．ASO術後の弁置
換術の遠隔期成績は比較的良好である845)．
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8.2.2
右室流出路狭窄，肺動脈狭窄
a. 発生率と発生機序

ASO術後の右室流出路狭窄と肺動脈狭窄（PS）の発生
率は 3～30％で，比較的多く認められる術後続発症であ
る822–836, 861–865)．狭窄部位としては，肺動脈弁および弁下，
吻合部（弁上部），主肺動脈，左右末梢肺動脈で，単独ま
たは複合的に発生する．狭窄の発生原因としては，手術に
よる肺動脈前方移動（Lecompte法）に起因する大動脈の
後方からの圧迫と左右肺動脈の過伸展，肺動脈再建に用
いるパッチの肥厚・退縮，肺動脈弁輪部と吻合部の成長障
害，小口径の旧大動脈弁などが考えられている．ASOに
おけるPSはある程度不可避な合併症であり，その発生率
は経年的に増加し，狭窄の程度も進行することが知られて
いる．多施設共同研究によると，新生児ASO術後遠隔期
の右心系狭窄に対する外科的あるいは経皮的再治療の施
行率は 12％で，累積回避率は術後1年で 94％，10年で
83％と報告されている865)．
b. 外来受診と侵襲的治療の適応
臨床症状の確認，心電図，胸部X線写真，心エコー法

などにより定期的に経過観察を行う．通常の右室流出路狭
窄は右室の代償性肥大により比較的長期にわたって無症状
に経過し，右心機能も正常に維持されていることが多い．
一側PS例では有意の右室圧上昇がみられないことがある．
軽症例では運動耐容能や心機能は正常であるが，重症例
では比較的早期に有意の心拡大や右室機能低下，心室期
外収縮が出現する可能性がある．動悸，労作時呼吸困難，
肝腫大などの右室流出路狭窄による症状出現に留意しつ
つ，心エコー検査による右室機能，運動負荷試験，肺血流
シンチグラフィによる左右肺動脈血流分布の評価が必要で
ある866)．
軽度の右室流出路狭窄で右室拡大がない無症状例では，

1年ごとの定期検査を検討する（推奨クラスI，エビデンス
レベルC）．中等度の右室流出路狭窄で右室拡大を認める
例は中等度リスク群であり，6～12ヵ月ごとの心エコーな
どの心機能評価を検討する（推奨クラスI，エビデンスレベ
ルC）．右室流出路狭窄や右室拡大がなくても安静時およ
び運動誘発性の期外収縮を認める例では，6～12ヵ月ごと
の右室機能評価を検討する（「8.2.4 術後不整脈」を参照）．
高度の右室流出路狭窄（圧較差≧50 mmHgあるいは右室
圧/左室圧≧0.7）は侵襲的治療の適応となる（推奨クラスI，
エビデンスレベルC）．高度の右室流出路狭窄でなくても，
妊娠を希望する症例，より高度の運動を希望する症例，高
度の肺動脈弁逆流を伴う症例では手術を考慮してもよい．
右室流出路に対する再侵襲的治療前には冠動脈の評価が

必要である（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．
c. 侵襲的治療と予後
狭窄の外科的解除法としてはパッチによる肺動脈拡大が

行われ，狭小弁輪例に対しては弁輪拡大が適用され，PS再
発率は低い（推奨クラスIIa，エビデンスレベルB）824, 861, 862)．
一方，経皮的バルーン形成術の有効率は外科治療より低い
が，低侵襲で繰り返し行えるという利点がある（推奨クラ
ス IIa，エビデンスレベルB）．バルーン形成術後の狭窄病
変部は身体発育に応じて成長することが報告されてい
る 867– 869)．Lecompte法による大動脈スイッチ手術後のPS
は，大動脈前方に広範囲に癒着していることが多く，経皮
的バルーン形成術により血管壁の断裂が癒着した大動脈方
向に伸展した場合に医原性大動脈肺動脈窓を形成すること
があるので，注意が必要である．造影CTにより，狭窄の
発生機序や重症度の評価，形態学的評価を行うことができ
る．
ステント留置術とバルーン形成術の比較では 870)，狭窄
部拡大率，圧較差減少率，右室 /大動脈圧比低下率はステ
ント使用例が良好であったと報告されている（レベルC）．
ステント留置術の適応は本手術の特殊性に鑑み注意が必
要になる．狭窄が大動脈壁に沿って湾曲している病変では，
大動脈の圧迫によるステント断裂のリスクが高くなる．ま
た，ステントによる冠動脈圧迫を回避するため，事前に移
植冠動脈と予想されるステント位置を評価することが必要
である．造影CTによる狭窄部位と形態の評価が有用であ
る（レベルC）．
8.2.3
冠動脈閉塞，冠動脈狭窄
a. 発生率と発生機序

ASO術後例に対する冠動脈移植は繊細かつ難易度の高
い手技であり，冠動脈屈曲や冠動脈入口部狭窄による心筋
虚血は術後早期のみならず遠隔期成績にも重大な影響を及
ぼす．近年，ASO術後遠隔期の冠動脈閉塞や狭窄が多数
報告されている．急性期死亡を除く冠動脈関連の死亡時期
は，術後1年以内が多い 871)．ASO術後遠隔期に冠動脈造
影あるいは大動脈基部造影を行った報告では，冠動脈病
変は3.6～17.4％に認めるとされている 824, 826, 829, 847, 872)．し
かし，心筋虚血の徴候がある群では40％に冠動脈狭窄病
変がみられ，心筋虚血の徴候がない群でも7％に狭窄病変
がみられたとする報告がある 829)．冠動脈狭窄の形態は長
期遠隔期でも変化することが知られ 873)，症状のない例でも
術後遠隔期の血管内超音波検査で89％の冠動脈に種々の
程度の狭窄変化がみられたと報告されている874)．
冠動脈狭窄の発生機序としては，冠動脈ボタン吻合部の
屈曲，冠動脈口または主幹部の内膜損傷が原因となる．冠
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動脈病変としては冠動脈主幹部の求心性内膜肥厚を伴う
線維細胞性の内膜増生であり，末梢側狭窄はまれである．
冠動脈走行様式としては，冠動脈壁内走行例，左右いず
れかの冠動脈が大動脈と肺動脈の間を走行する例が最も
多く，次いで単冠動脈，左冠動脈が肺動脈後方を走行す
る例が多い 829, 875, 876)．冠動脈病変は進行性であると考えら
れている872)．
b. 診断と侵襲的治療の適応
胸痛などの臨床症状や負荷心電図，心エコー検査で心

筋虚血の徴候を認めた場合，厳重な経過観察と心筋シンチ
グラフィ，選択的左右冠動脈造影検査が必須である．一
方，明らかな冠動脈虚血症状がない場合でも，冠動脈狭窄
を除外できないことに留意する必要がある．さらに，冠動
脈狭窄がない場合でも，左冠動脈は正常に比べ血管径が
有意に細いこと，遠隔期の左室心筋灌流欠損の発生率が
高いことが報告されているので，注意深い評価が必要であ
る847– 851)．ASO術後は非侵襲的冠動脈検査の感度は低いた
め，成人例では冠動脈造影を含めた冠動脈評価を検討す
る（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．
心筋虚血症状を有する例，または検査で冠動脈狭窄に
伴う虚血が確認される例は，侵襲的治療の適応があると考
えられる．適応となる冠動脈病変としては，左右冠動脈本
幹の高度閉塞性病変と危険側副路状態であり，心筋梗塞
の既往例では積極的に侵襲的治療を検討する必要がある
（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）877)．
c. 術式の選択と予後
冠動脈の経皮的カテーテル治療は有用であり，バルーン

形成術やステント留置術が報告されている．カテーテル治
療ができない例には外科手術の適応を検討する．外科手
術としては冠動脈バイパス手術や冠動脈入口部パッチ形成
術などが報告されている877– 883)．ASO術後の冠動脈狭窄に
対する再侵襲的治療の経験は限られており，長期的予後は
現在のところ不明である．
8.2.4
術後不整脈
ASO術後遠隔期の有意な心房不整脈は5％前後にみら

れ 884, 885)，複雑な心房内手術操作が加わる心房内血流転換
術に比べ発生率が低い 883, 886, 887)．本邦における多施設共同
研究（1976～1995年に手術し1年以上生存した624例）で
は 884)，完全房室ブロック，洞機能不全を含む徐脈性不整
脈，上室頻拍，心房細動，心室頻拍など多彩な不整脈が
9.6％に認められている．術後不整脈が遠隔期死亡や罹患
率に関連すること，心室中隔欠損の合併は遠隔期の不整脈
発生，特に完全房室ブロックの危険因子であること，不整
脈発生例の半数では遠隔期に進行することが報告されてい

る．診断，管理と侵襲的治療の適応については第2章の
「3.3 薬物治療」と「3.4 非薬物治療」に準ずる．

9.

修正大血管転位

修正大血管転位は心室中隔欠損（VSD），肺動脈弁狭窄
など他の心内奇形を合併することが多く，三尖弁置換術ま
たは心外導管修復兼VSD閉鎖術が行われることが多い．
機能的修復術後は体心室右室機能不全，三尖弁閉鎖不全
が年齢とともに増悪し，経年的に再手術率が高くなる．し
かし，解剖学的修復術後で動脈スイッチ手術を併用した場
合は再手術率が低い．完全房室ブロックや頻脈性不整脈
を認めることも多い．

9.1

解剖学的特徴
修正大血管転位では心房–心室結合が不一致である．す

なわち，右房は解剖学的左室とつながっており，左房は解
剖学的右室とつながっている．心室 –大血管関係も不一致
で，左室から肺動脈につらなり，右室から大動脈が出てい
る．この組み合わせによって血行動態的には修正されること
になるため，「修正大血管転位」（congenital corrected trans-
position of the great arteries: ccTGA）と呼ぶ．
形態学的にもっとも特徴的なのは，解剖学的左室から出

る肺動脈が大動脈の後方にあり，両房室弁に深く楔入して
おり，肺動脈と僧帽弁との間に線維性連続があることであ
る．これに対して，大動脈は前方に位置し，流出路に漏斗
部がある．血行動態的には修正されているが，しばしば合
併心疾患が存在するため，治療的介入が必要となることが
多い．
合併疾患として多いのは，VSDが60～80％，肺動脈弁
狭窄・閉鎖が30～50％，房室弁（とくに左側三尖弁）の異
常が14～56％である83, 888, 889)．肺動脈弁狭窄は弁性狭窄ま
たは弁下狭窄である．弁下狭窄では心室膜様部からの瘤状
物や房室弁からの線維性組織が狭窄を形成していることが
あるので，注意を要する．肺動脈弁閉鎖の場合は，ほとん
どの症例で前方の大動脈はVSD上に騎乗し，VSDの大き
さによって，大動脈弁下狭窄を形成する．
房室弁の異常で多いのは三尖弁のEbstein病様変化と房

室弁のstraddling（騎乗）であり，三尖弁と僧帽弁の両者に
解剖学的異常が認められる．心房心室の並列異常に付随し
て伝導路の走行異常がみられる．このため房室ブロックが
生じやすく，前方房室結節と後方房室結節の間に slingが
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形成されることがある 890, 891)．小児期はVSD閉鎖術，三尖
弁置換術，左室肺動脈心外導管修復術が施行される92, 892)．
非手術例や機能的修復術後において，体心室右室機能，
三尖弁逆流が経年的に悪化し，頻脈性不整脈を合併する
ことが多い 889, 893– 896)．左室圧の低下がなければ，体心室右
室機能の低下による心不全を回避するため，解剖学的修復
術が行われることがある897– 900)．

9.2

非手術例の予後
VSDや肺動脈弁狭窄を合併しない症例では，自然歴は

完全房室ブロックや三尖弁閉鎖不全に左右される．これら
が軽度であれば 60～70歳代まで生存することがある．
Grahamらによる多施設共同研究 83)によれば，45歳までに
合併心疾患のある ccTGAでは 67％，合併心疾患のない
ccTGAでは25％でうっ血性心不全が発症した．右室機能
不全は前者で70％，後者で55％に発症し，三尖弁閉鎖不
全はそれぞれ 82％と84％に生じた．一方，左室機能障害
は前者で25％に出現し，後者ではわずかに7％であった．
生命予後については，トロント小児病院の報告では 20

年で75％，30年で約60％，40年で50％を下回り，60年で
は15％程度である 892)．完全房室ブロックの発生率は2％ /
年である 890)．非手術例での予後は以上のとおりである一
方，ダブルスイッチ手術では長期予後が良好であるとされ
る．しかしながら，ダブルスイッチ手術は熟達した外科医
のいる施設での施行が望ましく，心内奇形を合併しない症
例に対する治療戦略は議論のあるところである．

9.3

手術治療
9.3.1
機能的修復術
本手術には，右心室を体心室として二心室治療を行う古

典的な手術（生理的修復術）と，心室容積が十分でない場
合や，VSDの位置により左室流出路形成が困難な症例に
適用される単心室治療，すなわちFontan手術が含まれる．
二心室治療の場合には，肺動脈弁狭窄に対して弁切開や
弁輪拡大術が可能なこともあるが，多くは心外導管修復術
が行われる．心外導管修復術は導管狭窄進行のため，術
後10～15年で再手術となることが多い．
中等度以上の三尖弁逆流がある場合，肺動脈絞扼術を
施行すると心室中隔の偏位によって逆流が改善されること
がある．逆に，肺動脈弁狭窄を解除したときに三尖弁逆流
が増悪することがあるので，注意が必要である．中等度以
上の三尖弁逆流で右室機能が保たれている症例に対して

は，弁置換術が推奨される．弁置換術は不可逆的な右室
機能低下をきたす前に施行しなければ予後不良で，右室駆
出率40～43％がボーダーラインと考えられる 91, 901, 902)．合
併する心奇形の中でも，左右の心室容積は十分ありながら
も左室流出路狭窄がある場合には，術後中期までに限れば
Fontan手術での良好な成績が報告されているが 903, 904)，術
後長期においてはFontan手術特有の合併症を否定できな
いと考えられる．
9.3.2
解剖学的修復術
本手術は左室が体心室となる解剖学的な修復を行う．機

能的な手術介入（右室を体心室として行われる手術）と比
べて，左室を体側心室として用いることを意図したダブル
スイッチ手術も，1990年代以降多く行われるようになって
いる 897)．肺動脈弁狭窄がないかごく軽度の場合には，
MustardまたはSenning手術などの心房スイッチ手術（心
房内血流転換術）と大血管スイッチ手術（Jatene手術）が
行われる．肺動脈の狭窄または閉鎖に加えてVSDがある
症例では，心房スイッチ術と心外導管修復術の組み合わせ
が行われる（後者は本来のダブルスイッチ手術ではないた
め，単に「anatomic repair解剖学的修復術」とよばれるこ
ともある）897– 900)．ただし，VSDが大動脈への通路となり，
右室内でルートをとりながら大動脈につながることになる
ので，十分なサイズのVSDと右心室が必要である．また，
左室圧が低下している場合は肺動脈絞扼術を行い，左室
に対して圧負荷によるトレーニングを行ってからダブルス
イッチ手術に進む必要があるが，思春期以降はトレーニン
グに耐えられずに左室機能低下が進行して，ダブルスイッ
チ手術まで到達できないことが多い．肺動脈弁狭窄を合併
する場合，左室圧が成人期まで維持され，解剖学的修復
術が可能な症例を認める．しかしながら，このような症例
においても，左室機能が保たれ十分に高圧に維持されてい
るにもかかわらず，単心室治療に比して中期成績での有利
性は認められてはいない903, 904)．

9.4

術後遠隔期の予後
最近になりccTGAに対する移植，Fontan手術，機能的

および解剖学的修復術のそれぞれの遠隔期成績が比較検
討されている88)．15年の観察期間で，解剖学的修復術では
左心不全の発生も少なく良好な成績であるが，機能的修復
術では12年経過以降に三尖弁逆流と右心不全が多く発生
するとされている．適応を選択することにより解剖学的修
復術の有利性が示されている．以下にそれぞれの術後遠隔
期予後について述べる．
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9.4.1
機能的修復術後
ccTGAでは右心室が体心室であるため，右心不全の報

告が多く，経年的に三尖弁逆流，右室機能低下，房室ブ
ロック，導管狭窄・逆流が進行する．術後10年生存率は
55～85％で，主な死因は再手術，突然死，右室機能不全，
不整脈である．心疾患を合併する場合の死亡年齢の平均
は40歳前後とされる83, 88, 92, 892)．
三尖弁置換術，心外導管兼VSD閉鎖術後の心外導管狭
窄に対する再手術率は高く，10年で約1/3である．10～20
年ごとに導管形成術を行うことが多く，導管の材質やその
選択は時代的な背景と今後の技術革新によるところが大き
い．VSD＋肺動脈弁狭窄合併例は，初回心外導管手術後
に三尖弁閉鎖不全の悪化を認めることが少なくない．これ
は，右室圧の低下により心室中隔のgeometryが変わるた
めと推測されている 92, 525, 905, 906)．同様に，心外導管狭窄解
除術後に左室の前負荷が増大し，三尖弁閉鎖不全を悪化
させることがある．したがって，三尖弁閉鎖不全合併例で
は軽度の狭窄が残存する方が，三尖弁と右室機能の観点
から望ましいと考えられる．
完全房室ブロックにより突然死や心不全の悪化をみるこ

とがある．頻脈性不整脈は体心室機能低下を反映して経年
的に増加する．機能的根治術後にはさまざまな内科治療や
心臓再同期療法，手術治療を行っても右室不全が進行す
る場合，最終的には心移植の適応となることがある906– 909)．
9.4.2
解剖学的修復術後
ダブルスイッチ手術後の体心室左室機能は良好である．
遠隔期予後に関する報告はまだ少ないが 87, 909– 913)，術後生
存率は10年で90～100％，15年で75～80％とされ，遠隔
期死亡の危険因子は三尖弁逆流の残存との報告がある．ダ
ブルスイッチ手術と従来の生理学的修復との比較では，心
房スイッチと大血管スイッチによる本来のダブルスイッチ
手術では比較的良好な遠隔期予後が期待できるが，心房
スイッチと心外導管修復術の組み合わせでは，肺動脈弁狭
窄，大動脈弁下狭窄，右心不全，不整脈などに対し再手
術が必要となることが多い．

9.5

術後遠隔期の管理
機能的修復術後は右室機能低下，三尖弁閉鎖不全，房

室ブロックの発生に注意する．三尖弁閉鎖不全や右室機能
不全の予防・治療として，ACE阻害薬，β遮断薬を用いる
ことがあるが，大規模研究で肯定的結果は得られていな
い 198, 914– 917)．肉柱の多い右室が体心室であるため，心機能

低下例では抗凝固・抗血小板療法を行うこともある．機械
弁置換術後はワルファリンを継続投与する．持続性または
抗不整脈薬投与中の上室頻拍には，抗凝固療法の併用を
検討してもよい．
解剖学的手術後で，特に肺動脈絞扼術での左室トレー

ニング後の症例においては，左室機能の経時的な評価が必
要である．また心房内血流転換術による上室不整脈の出現
や体静脈，肺静脈の狭窄の評価も重要である．
感染性心内膜炎の予防は推奨される．妊娠を考えるにあ

たっては，ACHD専門医のカウンセリングが必要である．
事前に心エコー法，MRIなどで現状の心機能や問題点を
スクリーニングし，妊娠とその継続の可否を総合的に判断
する．また，呼気ガス分析を伴う運動負荷試験からは重要
な情報を得ることができる．一般的に運動耐容能が推定値
の75％以下では妊娠の継続は困難なことが多い564)．

9.6

経過観察での検査方法
内科的管理の方法は患者の病態に応じて行う．外来受
診の頻度は，軽症では1年ごととし，必要に応じて心電図，
ホルター心電図，心エコー法により検査を行う．より正確
な形態や病態の把握には経皮酸素飽和度測定に加え，
MRIやCTを用いた画像診断や運動負荷試験を適宜加える．
中等度以上の病態では観察や評価の頻度を多くすること（3
～6ヵ月ごと）が望ましい．詳細はAHA/ACCの2018年ガ
イドラインのTable 31を参照されたい3)．
心電図検査では房室ブロックの進行に注意を要する．胸

部X線写真にて右室拡大，肺うっ血に注意する．心エコー
法は心室機能低下，三尖弁閉鎖不全，左室圧，肺動脈圧
を観察できるが，定量的評価は難しい 918)．心臓MRIは体
心室右室の心室機能評価に優れるが，ペースメーカ装着例
では行えない 919)．体側心室としての右室の心機能評価は
（とくに正中心または右胸心の場合）エコー法では困難なこ
とがある．心臓MRIは心室機能評価とともに弁逆流の重
症度評価に有用である．同時に大血管と心室の位置関係な
ども明瞭になるため，術前評価にもしばしば用いられ
る 920―922)．CTは右室機能，左室肺動脈導管の狭窄・石灰
化，冠動脈の評価に有用である．
ダブルスイッチでの動脈スイッチ手術後例では左室機能
低下とともに大動脈弁逆流が進行することもあるので，注
意が必要である 898)．心臓カテーテル検査は心室機能，房
室弁逆流，肺動脈弁狭窄，冠動脈狭窄の評価に有用であ
る．また心臓再同期療法（CRT）を考慮した電気生理学的
検査も有用である．体心室右室の冠動脈分布は右冠動脈
の分布となるため 923, 924)，核医学検査では心筋虚血，自律
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神経機能評価を行う．

9.7

遠隔期の再侵襲的治療
表 37 修正大血管転位の術後遠隔期における侵襲的治療の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

重度の三尖弁逆流があり有症状でも，右
室機能が保たれている（EF＞ 40％）症
例には三尖弁置換術を行う．

I C

重度の三尖弁逆流があり，進行性の右室
拡大が認められても，無症状で右室機能
が保たれている（EF＞ 40％）症例には
三尖弁置換術を考慮する．

IIa C

完全房室ブロックの症例や，すでにペー
スメーカ治療が行われ，40％以上の心室
ペーシングが必要な症例には，両心室ペー
シングを考慮する．

IIa C

重度の三尖弁逆流があり，進行性の右室
拡大が認められても，無症状で右室機能
低下が中等度の（EF≦ 40％）症例には
三尖弁置換術を考慮してもよい．

IIb C

重度の三尖弁逆流があり，進行性の右室
拡大が認められ，有症状で右室機能低下
が中等度（EF≦ 40％）であり，内科治
療に抵抗性の症例には肺動脈絞扼術を考
慮してもよい．

IIb C

（Baumgartner H, et al. 2021 563) を参考に作表）

9.7.1
カテーテル治療，不整脈の治療
カテーテルアブレーションは上室頻拍，心室頻拍に対し
て有用だが，再発が多い．肺動脈分岐部狭窄に対して経
皮的バルーン形成術が行われることがある．完全房室ブ
ロックは突然死を招くことが多いので，ペースメーカ装着
を検討する（推奨クラス IIa，エビデンスレベルC）．右心
機能低下例では心房心室同期ペーシング（DDD）を考慮す
る（推奨クラス IIa，エビデンスレベルB）925)．心室頻拍を
伴う場合は ICDも考慮される 271)．CRTはQRS間隔，体心
室径，左室駆出率などの改善をみるが，体心室左室の場合
と比べると改善の程度は大きくない 926, 927)．このCRT単独
では心機能の改善が認められなかったが，右心機能低下に
対し肺動脈絞扼術とともに行うことにより心機能が改善さ
れた症例が報告されている927)．
9.7.2
外科治療
機能的修復術後で経年的な三尖弁閉鎖不全の増悪，中

等度以上の閉鎖不全を認める場合は，三尖弁置換術または

三尖弁形成術を検討する（推奨クラスIIa，エビデンスレベ
ルC）．多くの場合，三尖弁形成術は難しい．三尖弁手術
は右室機能低下（不可逆的な心筋病変）を生じる前に行う
ことが望ましい（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．再
弁置換術を行うこともある924)．
修復術後遠隔期の右室機能不全では解剖学的修復術が

考慮されるが，左室圧が低く手術適応ではないことが多い．
その場合は左室トレーニングのための肺動脈絞扼術が検討
されるが，解剖学的修復術まで到達できる例は少なく，成
人での到達例はない 928– 930)．肺動脈絞扼術後は三尖弁閉鎖
不全が軽減されることがある 928)ため，内科治療困難時に
は考慮すべき治療である（推奨クラスIIb，エビデンスレベ
ルC）．
解剖学的修復術後例では上下大静脈狭窄解除術のほか，

導管狭窄に対して右室流出路形成術または心外導管置換
術などが行われるが，近年の報告でも長期予後は期待でき
る 911, 912, 928, 931)．しかしながら，ガイドラインでの推奨レベ
ルには達しないと考える．また，大動脈弁の逆流について
は成長とともに悪化する症例があることを銘記すべきで
ある．

10.

大動脈縮窄，大動脈弓離断

大動脈縮窄と大動脈弓離断は，手術やカテーテルによる
治療が施されても高血圧とそれに伴う問題の慎重な経過観
察が必要で，術後遠隔期に再侵襲的治療が必要になること
もある疾患である．再侵襲的治療が施行される確率が高い
のは縮窄や離断を修復した部分周辺の縮窄，瘤，解離が中
心だが，大動脈二尖弁を合併している場合は，それに伴う
大動脈弁狭窄・閉鎖不全の進行も考慮する．また，上行大
動脈や頭蓋内の動脈瘤にも注意が必要である415, 475, 932– 934)．

10.1

解剖学的特徴
「大動脈縮窄」は大動脈のいずれかの部位の狭窄を意味
するが，CHDでは多くの場合，動脈管近辺の狭窄である．
「大動脈弓離断」は大動脈弓のいずれかの部位の血行動態
的な連続性が断たれた状態である．
大動脈縮窄は心血管系の異常の合併を認めない単純型

もあるが，本邦では心内疾患を合併する大動脈縮窄複合の
ほうが多い．大動脈弓離断ではほとんどが心内疾患の合併
を認める．合併心内疾患としては心室中隔欠損が多いが，
他に大動脈二尖弁（50％以上），大動脈弁狭窄，大動脈弁
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下狭窄，僧帽弁疾患などがあり，その他にもさまざまな先
天性複雑心疾患の合併がある．また，大動脈壁の中膜嚢
胞状壊死の合併も多い 463)．

10.2

初回修復術
大動脈弓の手術再建は1950年前後から始まり，端々吻
合法（縮窄部と動脈管組織をともに切除して断端同士を吻
合），パッチ形成術，人工血管置換術，subclavian flap法
（鎖骨下動脈から作製したフラップにより縮窄部を拡大す
る）などが行われてきた．1990年頃からは新生児，乳児例
に対する治療が進み，拡大大動脈弓形成術（端々吻合部の
大動脈弓小弯側に切開を加え，やや斜めに切断した下行大
動脈を縫着する），上下大動脈端側吻合法（上行大動脈 -大
動脈弓起始部に切開を加え，ここに下行大動脈切断端を縫
着する）が始まり，適応が拡大している．
合併心内疾患のある場合はこれらを含めて一期的に修復

する様式が多くなっている．低体重例，術前状態不良例，
複雑な合併心内疾患を伴う例などでは，初回手術として大
動脈弓再建術＋肺動脈絞扼術を実施し，乳児期後期以降
に二期的に修復術を完了させることもある．
先天性大動脈縮窄に対する初回修復術としてバルーン

による狭窄部拡張も試みられたが，術後大動脈瘤の発生率
が高かったため，現在は外科治療が第一選択である935)．

10.3

術後の管理
術後遠隔期に問題となる合併症は，再縮窄，大動脈瘤

（真性あるいは仮性）の形成，大動脈解離や破裂，大動脈
二尖弁を合併している場合はそれに伴う大動脈弁狭窄や閉
鎖不全の進行，高血圧の残存と動脈硬化性病変（脳血管障
害や冠動脈疾患）の早期発症，感染性心内膜炎などである．
再縮窄の診断は上肢高血圧と上下肢の血圧差とで行い，

下肢血圧波の位相の遅れや波高，脈圧の低下は有力な所
見である．安静時に上下肢の血圧差を認めない場合でも，
運動負荷により著明な上肢血圧上昇や血圧差の出現を認め
ることがあるので，可能なら運動負荷試験を検討すべきで
ある．しかし，運動時高血圧は必ずしも再縮窄の存在を示
唆する所見ではない535)．
縮窄の修復後であっても，平均余命は正常化せず，平

均16歳で外科治療を受けた患者の10年，20年，30年の生
存率はそれぞれ91％，84％，72％と報告されている．また，
早期外科治療により遠隔期予後は改善されるといわれる
が，平均5歳で外科治療を行った場合でも20年，40～50
年生存率はそれぞれ 91％，80％で，乳児期手術例でも高

血圧が残存することがある．侵襲的治療後も約1/3は高血
圧が遺残し，左室肥大，心筋梗塞，心不全につながる．遠
隔期死亡の 70％は心血管合併症によるとの報告があ
る415, 934, 936)．
胸部X線写真での大動脈弓部陰影の拡大は動脈瘤形成

の重要な所見である．心電図では左室圧上昇に伴う左室肥
大の所見やST・Tの変化に注意する．心エコー法では大
動脈弁・弁下狭窄や僧帽弁病変など心内病変の有無と左
室機能や壁厚の評価，上行大動脈・大動脈弓・胸部下行
大動脈など可能なかぎり大動脈各部位の血管径測定，大
動脈弓部における血流速度測定，下行大動脈における血
流パターンの評価が推奨される．造影MRIまたは造影CT
は再縮窄や動脈瘤の合併が疑われる場合の形態評価，ス
テントの破損や移動のスクリーニングに有用とされ
る 415, 932, 937– 940)．また，大動脈縮窄がある症例の 10％程度
に頭蓋内動脈瘤があり，小児よりも年長児，成人でその比
率が高いという報告がある932, 940, 941)．
収縮期血圧と左室心筋量に相関があるとの報告があ

り 942)，大動脈縮窄の遠隔期合併症の多くが上半身の高血
圧と関連があることから，安静時はもちろん，24時間血圧
モニタリングや運動時血圧の所見をもとにした適切なタイ
ミングでの診断と，内服薬による管理を含めた，一般の高
血圧治療ガイドラインに沿った内科的管理を行うべきであ
る943, 944)．

10.4

術後の再侵襲的治療
表 38 大動脈縮窄，大動脈弓離断の術後遠隔期における
 診断，管理，治療の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

診断，管理

若年で上肢高血圧と運動時の下肢の疲れ
がある例では大動脈縮窄を疑う． I B

外科手術やカテーテル治療後を含め，大
動脈縮窄がある成人の初期診断と経過観
察は，造影MRIまたは造影 CTを用いて
行う．

I B

安静時における上下肢の収縮期血圧差
により狭窄を診断する場合，血圧差 20 
mmHg以上を有意とすることを考慮する．

IIa C

大動脈縮窄があり運動をしている成人の
運動誘発性高血圧の評価に，運動試験を
考慮してもよい．

IIb C
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上肢高血圧と圧較差 > 20 mmHgの有意
な大動脈縮窄がある例には，外科的修復，
または技術的に可能であればカテーテル
治療を行う．

I B

有意な大動脈瘤がある例には外科的修復
術またはカテーテル治療を行う． I B

上肢高血圧と圧較差≦ 20 mmHgで内腔
≧ 50％の狭窄がある大動脈縮窄例にはカ
テーテル治療を考慮する．

IIa C

治療が必要な大動脈縮窄がある成人で，
ステント留置が実現困難で外科的治療も
選択肢にならない例には，バルーン血管
形成術を考慮してもよい．

IIb B

（Stout KK, et al. 2019 3) を参考に作表）

10.4.1
適応
再縮窄や動脈瘤に対する治療適応の判断のゴールドスタ

ンダードは，心臓カテーテル検査により計測した圧較差と大
動脈造影である．判断基準として，再縮窄では 20 mmHg
以上の収縮期圧較差または平均20 mmHg以上の収縮期ド
プラ平均圧較差を認める場合，また20 mmHg未満であっ
ても，明らかな左室機能低下や大動脈弁逆流を認めるか有
意な側副血管を認める場合（推奨クラスI，エビデンスレベ
ルB）415, 945– 947)，動脈瘤では径50 mm以上の紡錘状動脈瘤，
50 mm未満であっても拡大傾向のある嚢状動脈瘤や仮性動
脈瘤に対し，侵襲的治療を検討すべきである（推奨クラスI，
エビデンスレベルB）948, 949)．
近年，再縮窄の形態診断にMRIやCTが広く用いられる

ようになり，病変部前後径＜50％，大動脈の縮窄部径 /横
隔膜位径比≦0.5で再縮窄を判断するとの報告もある．
10.4.2
治療法
再縮窄や動脈瘤などに対する治療の方法には外科治
療 947, 950, 951)とカテーテル治療 935, 937, 946, 952– 955)があり，詳細を
以下に記す．循環器内科医，心臓血管外科医，麻酔科医，
その他各領域のエキスパートを含むハートチームで，それ
ぞれの効果やリスクなどの比較検討を行い，治療方針を決
定する．人工物を用いた侵襲的治療後6ヵ月間はアスピリ
ンなどの抗血小板薬を投与する．
a. 外科治療
動脈瘤に対しては，瘤切除＋人工血管置換術または端々

吻合，再縮窄に対しては再縮窄部切除＋人工血管置換術ま
たは端々吻合，パッチ形成術，extra-anatomical bypassな
どが行われる（推奨クラスI，エビデンスレベルB）．

b. カテーテル治療
限局性で大動脈峡部低形成を伴わない再縮窄では，年
齢にかかわらずバルーン血管形成術を施行する（推奨クラ
スI，エビデンスレベルC）．
成人の大動脈径（通常20 mm以上）まで安全に拡張可能

なステントを留置できる場合にはステント留置を施行する
（推奨クラスI，エビデンスレベルB）．
後拡張により成人の大動脈径まで拡張可能なステントを
安全に留置できる場合，またはバルーン血管形成術が無効
で成人の大動脈径まで拡張可能なステントを留置できる場
合には，ステント留置を考慮する（推奨クラスIIa，エビデ
ンスレベルC）．
動脈瘤に対して，瘤の近位および遠位に分枝閉塞をきた

さない十分な landing zoneがある場合にカバードステント
が選択されることがある．ただし，本邦では成長期の症例
に使用できるサイズが限られているので，血管内治療の適
応は限定的である． 

11.

総動脈幹

総動脈幹（症）はまれな疾患で，全CHD中に占める割合
は1～4％とされる．生後早期の肺血管抵抗の変化に伴い
病態が急変する危険性があるため，形態や病態生理の理
解にもとづく適切な対応が重要である．

11.1

解剖と分類
総動脈幹は胎生期の大動脈 -肺動脈中隔の形成不全によ

る総動脈幹の分割不全により生じる．残存する総動脈幹か
ら大動脈・肺動脈・冠動脈が派生する．10～15％に大動
脈弓離断の合併がみられる．流出路中隔の形成不全による
心室中隔欠損，両半月弁への分化不全による総動脈幹弁
の異常を伴う．総動脈幹弁は左右心室にほぼ均等に騎乗
起始するが，右室優位の接合を示すこともある．総動脈幹
弁はしばしば異形成を呈し，弁尖数は三尖または四尖が多
いが，一尖から六尖まで多様で，逆流または狭窄を呈する
例が多い．冠動脈起始開口部の位置的分布はさまざまで，
交連に近接している例，冠動脈が壁内走行を示す例もあ
る956, 957)．
肺動脈の分岐形態に基づいたCollett-Edwards分類や，

大動脈弓離断を合併する群も含むvan Praagh分類が用い
られる 958)．大動脈弓離断を合併する例はしばしば22番染
色体（22q11.2）微小欠失症候群に合併し，DiGeorge症候



88

先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン

群などを伴うことがある 959, 960)．右側鰓動脈弓もしばしば
合併する．

11.2

臨床経過
新生児期，乳児期早期から心不全・呼吸不全が顕性化

し，心不全治療が行われるが効果は限定的で，準緊急的な
手術治療の適応となる．

11.3

手術治療
11.3.1
一期的心内修復術
手術は新生児期から乳児期早期に右室 -肺動脈間心外導
管を用いた一期的Rastelli手術を原則とする 961– 966)．年齢
と体格の関係上，小口径（10～12 mm径）の導管が多用さ
れ，ホモグラフトが使用困難な本邦では弁付きが使用でき
ないことも少なくない．最近では弁付き異種導管（ウシ頚
静脈）も用いられる．総動脈幹からの肺動脈の分割時，冠
動脈の開口部の位置異常に注意が必要である．主肺動脈
成分のあるCollett-Edwards分類 958)の I型に比べ，II型と
III型では肺動脈の分割・再建に注意を要する．主肺動脈
成分や総動脈幹成分を用いて右室切開部に直接結合して
後壁とし，前壁を一弁付きパッチなどで補填・再建する術
式も行われ，早期の再手術回避が図られる 118, 960, 967– 969)が，
この場合は急性期の肺動脈弁逆流に注意を要する．
11.3.2
肺動脈絞扼術，二期的修復術
低体重例，大動脈弓離断例，他疾患合併例などでは肺

動脈絞扼術（本邦では近年，両側肺動脈絞扼が多用される）
により体重増加・条件改善後に修復術に至る例もある．本
邦での2008～2018年の全国集計では76％で両側肺動脈絞
扼術を介する二期的修復が行われており，欧米と治療方針
が異なる傾向がある969)．心内修復時に口径のより大きい心
外導管を使用できるため，遠隔期再手術の減少や再手術ま
での期間延長が期待される．
その他の二期的修復については，状態不良例や大動脈
弓離断合併例に対し新生児期に右室 -肺動脈心外導管（6 
mm径 ePTFE人工血管，弁なし）を用いた姑息的Rastelli
手術を行い，7～8ヵ月後に心内修復，導管交換を行った
例の報告もある970)．
11.3.3
総動脈幹弁逆流への対応
総動脈幹弁は，修復術後の通過血流減少による圧較差

や逆流の軽減を期待して，手術せずに放置されることが多

い．異形成の強い弁では新生児期乳児期早期には形成が
困難で，引き続き人工弁置換に至ると人工弁のサイズや手
術侵襲の増大などから予後不良となる 971, 972)．さまざまな
弁修復が試みられてきたが，弁置換を要する例が多くみら
れた973– 978)．

11.4

術後の経過観察と治療
11.4.1
術後経過
新生児期や乳児期早期の一期的心内修復術では，術後

急性期の肺高血圧発作や急性心不全などを除くとその後は
良好な経過を示す例が多く，生存率は10年，20年のいず
れでも60～85％とされる962, 963, 965, 979, 980)．
遠隔期の死因は呼吸不全，感染症，肺高血圧症，心不
全，突然死などが報告されている．DiGeorge症候群，気
管切開術後が遠隔期死亡の危険因子とされている 963, 979)．
肺血管抵抗は術後遠隔期においても高い症例が多く，遠隔
期死亡との関連が示唆されており，注意が必要である 118)．
NYHA心機能分類については大半の例が I度または II度
で経過している．大動脈弓離断の合併についても，早期成
績はやや劣るがその後は同様に安定しているとする報告が
多い981– 984)．
11.4.2
再侵襲的治療
a. 心外導管
心外導管の機能不全のため術後比較的早期から再手術

となる例は多く，10～12 mm径の導管では術後2～3年か
ら再手術例がみられ，心外導管交換再手術回避率は5年で
45～55％，10年で35～50％，20年で3～35％などと報告
されている964, 979, 983, 984)．同種生体弁（ホモグラフト）でも異
種生体弁付き心外導管でも遠隔期生存率は同等とされ
る 985)．肺動脈絞扼術例では肺動脈形成を要することも多
い．心外導管内生体弁の変性や石灰化，そして吻合部周
辺や末梢肺動脈に対する遠隔期カテーテル治療もしばしば
行われるが，効果は限定的である979, 985, 986)．
b. 総動脈幹弁
心内修復術後に総動脈幹弁への再介入を要する例も少

なくない．再介入回避率は10年で80～83％，20年で62～
85％と報告されている 980, 981, 987)．遠隔期再介入の対象は初
回手術時から有意の逆流を示した例や，四尖弁など形態学
的異常を伴う例が多い 983, 987– 989)．初回総動脈幹修復時に弁
形成を行った例での再介入回避率は10年で20～40％，20
年で15～20％とされる 990, 991)．初回手術時に逆流がない症
例でも，経時的に弁逆流が悪化する症例が 20年で 7～
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17％認められており，遠隔期でも注意が必要である992)．
c. 総動脈幹基部
総動脈幹は基部を含めて拡大していることが多いが，破

裂や解離の報告はまれである 478, 993)．しかし，他の cono-
truncal anomalies（円錐動脈幹の異常）と同様に，基部拡
大とそれに伴う大動脈 stiffnessの増大が総動脈幹弁閉鎖
不全の発症に関与している可能性は否定できないため，総
動脈幹基部の評価は重要である994)．

12.

心外導管を用いた手術

心外導管を用いる手術は1968年の総動脈幹 995)，あるい
は1969年の完全大血管転位（III型）修復 996)の報告（いわ
ゆるRastelli手術）に始まる．肺動脈閉鎖や肺動脈狭窄を
示す疾患において，体静脈血流を肺心室から肺動脈へ誘
導する術式である．手術の適応を表39に示す．

12.1

心外導管の材質
導管の材料として，自己心膜や異種心膜を用いた自家製

導管（ロール），同種大動脈基部または肺動脈幹（ホモグラ
フト），ポリエステル（Dacron）人工血管，延伸ポリテトラ
フルオロエチレン（ePTFE，GoreTex®）人工血管などが用
いられてきた．内包する弁としては，自己心膜，異種心膜，
PTFE膜などを用いた手製（弁構造三尖，二尖，単尖など
各施設で工夫），あるいは商品化された異種生体弁，ホモ
グラフトに備わった弁が用いられる．まれに機械弁を用い
た報告もみられた．弁なし導管は肺動脈弁逆流のリスクが
あるため適応は限定される52, 117）．
近年，本邦では bulging sinus付き ePTFE心外導管に

0.1mm厚 ePTFE膜の三尖を装着した弁付き導管が多く用
いられる 56, 65, 66)．欧米では凍結処理ホモグラフト（一部で
は免疫反応性軽減目的の脱細胞化処理あり）が頻用され
る．年長児や成人ではステントなし生体弁も用いられ
る997– 999)．異種弁付き導管（ウシ頚静脈）（Contegra®）62, 1000)

も国内で使用可能となった．

12.2

術後経過
弁付き導管により重症疾患においても二心室修復が可能

となり，当面の良好な血行動態と生命予後の改善が得られ
るが，術後遠隔期には心外導管に関連する問題が起こる．
導管機能不全としては，発育による相対的狭窄に加えて，
仮性内膜の増生や弁尖の石灰化による絶対的狭窄，胸骨
による圧迫も起こる．身体発育に伴い，右室や肺動脈との
吻合部が屈曲する事例もある．特に内包された生体弁のほ
とんどは石灰化あるいは退縮し，狭窄兼逆流を呈する．自
己心膜弁では退縮が目立つ．0.1 mm厚ePTFE膜による弁
尖は石灰化を生じにくく，長期にわたり弁機能が維持され
る傾向が報告されている56, 65, 1001)．
再治療，すなわち機能不全の心外導管に対してカテーテ

ル治療や外科的交換が必要となるまでの期間は，初回手術
時の年齢や使用された心外導管の管径の影響を受ける．新
生児期や乳児期の手術では径10～12 mmの導管使用を余
儀なくされることが多く，2～3年で再手術を要する例が
多い，一方，径18 mm以上では成人期まで再手術なく到
達する例も少なくない 65, 66, 963, 1002)．こうした遠隔期の導管
狭窄の問題を軽減するために，肺動脈を直接右室切開部に
縫着し，前壁を一弁付きパッチで補填するなどの新たな術
式（Lecompte法など）118, 1003）も採用されるが，肺動脈弁逆
流と将来の肺動脈弁置換の手技には注意を要する．

12.3

遠隔期管理
心外導管機能と心室機能を中心に，静脈うっ血，不整
脈，導管感染に留意する．
心雑音や肝腫大，不整脈などの臨床所見は重要である．
胸部X線写真，心電図（ホルター心電図を含む），心エコー
法による評価を6ヵ月～1年の間隔で行う．成人期に心エ
コー法による描出が不十分な場合は造影CT，心臓MRIが
優れる．運動負荷試験も潜在的な不整脈や心機能低下，
そして導管機能不全の検索において有用である．症状や機
能障害の発現，進行がみられた場合には観察の頻度を適
宜増やし，侵襲的治療を前提とした方針立案，冠動脈造影
や大動脈造影を含む心カテーテル・造影検査を考慮する．

表 39 心外導管を用いる手術の適応疾患
a.  心室中隔欠損＋肺動脈閉鎖（Fallot四徴極型）（＋ /－主要体肺
側副動脈）

b.  右室流出路前面を横走する異常冠動脈のため右室流出路切開が
困難なFallot四徴，両大血管右室起始

c.  大血管転位＋心室中隔欠損＋左室流出路（肺動脈弁）狭窄
d.  総動脈幹
e.  両大血管右室起始＋肺動脈狭窄・閉鎖
f.  修正大血管転位（房室錯位）＋肺動脈狭窄・閉鎖に対する解剖
学的修復

g.  大動脈弁疾患に対する自己肺動脈弁を用いた Ross手術・
Ross-Konno手術時の右室流出路再建

h.  修正大血管転位あるいは房室錯位＋両大血管右室起始に対する
機能的修復の肺血流路再建（形態的左室から肺動脈へ）に心外
導管を間置する場合（LV-PA導管）
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その他，周辺臓器の機能の評価として血液検査，腹部
画像検査（腹部エコー，CT，肝アシアロシンチグラフィな
ど）も有用である．心外導管使用例は感染性心内膜炎の高
リスク群であるため，歯科処置時などには厳重な予防を行
い，発熱時には必ず鑑別診断を心がける．ウシ頚静脈導管
は他に比べ，導管感染の発生率が高いとされる62, 63)．

12.4

心外導管機能不全と病態生理
心外導管内包弁の狭窄による右室圧負荷，逆流による容
量負荷に加え，三尖弁逆流の併存があるといっそうの右室
負荷増大をきたす．三尖弁逆流は右房負荷も増大させる．
これらは手術切開部の瘢痕形成と相まって術後遠隔期の不
整脈発生・増悪の要因となる．圧・容量負荷の加わった右
室は左室を圧排し，左室機能にも影響する．導管機能不全
が進行すると体静脈のうっ血による周辺臓器障害も進行
する．

12.5

心外導管機能不全への対応
12.5.1
内科的管理
内科的管理としては，心機能低下が明らかな段階に至れ

ば利尿薬を投与するが，一般的には右室流出路狭窄が徐々
に進行して再手術適応となることが多いので，心機能低下
が出現するまで手術適応としないことはまれである．導管
機能不全が高度になれば内科的管理の効果は限定的であ
るため，時期を逸することなくカテーテル治療・再手術を
計画する．
不整脈については通常に準じて抗不整脈薬による治療を

念頭に置くが，器質的な原因のため薬物治療に抵抗性のこ
とも多い．電気生理学的検査により不整脈のメカニズムを
詳らかにし，再手術前後のカテーテル治療や術中の外科的
凝固などを計画する．
併せて，右心系への負荷を再手術・カテーテル治療によ

り軽減することが肝要である．心外導管手術後の不整脈に
関する本邦の多施設研究の報告 1004)では，突然死を含めた
遠隔期死亡を9％，心室不整脈を2％に認め，道管狭窄に
対する再手術を適正なタイミングで行う必要があることが
示唆された．
12.5.2
カテーテル治療
カテーテル治療ではバルーン拡張，ステント留置，経カ
テーテル的肺動脈弁挿入（本邦でも導入予定であるが，現
時点ではPTFE人工血管例は適応外とされている）が行わ

れる．高度石灰化を示す例では通常は効果不十分で，再
手術までの期間をやや延長するに留まるので，より早期の
介入が妥当とされる1005, 1006)．過剰な拡張では導管の破裂や
導管後方を走行する冠動脈への圧迫から急性冠虚血を生
じることがある1007, 1008)．バルーンの破裂やステントの破断
が生じることもまれでない．
末梢肺動脈の病変には好適とされる．
12.5.3
再手術
術後経過期間が長くなると狭窄部位の石灰化や仮性内

膜形成が著明になり，カテーテル治療の効果は限定的であ
る．再手術にてサイズの大きな導管に交換し，吻合部や右
室内に生じた狭窄病変の拡張や切除を併せて行う．本邦で
は再手術時にも前述のePTFE三尖付き導管（bulging sinus
付き）52)が多く用いられる．成人例ではePTFE人工血管に
生体弁（ステントなし弁など）を縫着する方法も用いられ，
肺動脈ホモグラフトと同等の成績が報告されている 998, 999)．
その際も，将来の再手術を回避すべく，あるいは今後導入
される肺動脈弁位へのカテーテル治療を考慮して，適切な
サイズの人工血管・生体弁を用いる．
導管摘除後，癒着組織を後壁として，前壁のみに心膜パッ

チなどを追加して流出路形成を行う方法（peel operation，古
くはDanielson法）1009)は，最近では少数派である．この方
法でも，当初の原法ではなく，生体弁を設置することが多
い．石灰化や癒着が高度な場合や冠動脈と近接している場
合は，心外導管の全摘除が安全でないことがある．その際
には前壁を切開後，石灰化組織や仮性内膜を可能なかぎり
摘除し，後壁側には既存の人工物を残して人工弁を設置し，
前壁をパッチで補填拡大する方法も行われる1010）．
肺動脈圧が低い症例では肺動脈弁なしの心外導管で再

手術を行うこともある117)が，積極的には推奨されない．肺
高血圧例，末梢肺動脈発育不良例では肺動脈弁による逆
流の制御が重要である．末梢肺動脈に狭窄が残存する例
では術前後にカテーテル治療を組み合わせる．不整脈例に
ついては前述した．その他，心臓再同期療法やペーシング
治療も考慮する．
12.5.4
再手術の適応
心外導管機能不全を生じた場合の再手術の適応につい

ては一般的な右室流出路狭窄に準じる．有症状例（推奨ク
ラスI，エビデンスレベルC）だけでなく，無症状例でも表
40の所見がある場合（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
C）は再手術の適応とする．
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12.6

予後
12.6.1
心外導管手術の予後
心外導管（Rastelli型）手術により適応疾患の生命予後

は著明に改善されたが，再治療介入の必要性は高く，その
時期や方法についての検討が必須となる．
遠隔期生存率は対象疾患にもよるが，10年で 77%，20

年で 60%117)，近年になると 20年生存率90%以上と報
告 1011)されている．本邦の報告では，10年で 92％，20～
25年で88％1004)，PTFE導管では15年生存率95%と報告さ
れた52)．
予後不良因子には不整脈・突然死1004)，感染性心内膜

炎 64)，再手術時の合併症 117, 1012)がある．心不全が死因とな
る例は，近年では適切な再手術介入により減少した．肺高
血圧は心外導管手術全般よりも，総動脈幹や主要体肺側
副動脈合併例など，疾患特異的な死因となることが多い．
死亡の危険因子の中には，再手術前の心拡大，右室圧高
値，心房不整脈，再手術前のNYHA心機能分類（II度以
上）が含まれることから，適切な時期での再介入が望まれ
る1004)．
初回手術が小児期に行われた例では再手術が不可避で，

再手術回避率は 10年で 49%，20年で 33%とされる 1013)．
再手術の要否や時期には初回手術で用いられた心外導管
の口径が大きく影響する．
12.6.2
遠隔期再手術の予後
再手術（導管交換手術）の成績はおおむね良好で，再手
術後生存率は 10年で 80%，20年で 60%と報告されてい
る 117）．再々手術を要するかどうかは再手術時の年齢，使
用される導管サイズに影響され，前述のように18 mm径以
上の場合は再々手術が少ない．再手術後の心不全重症度
（NYHA心機能分類）も，適切な時期に再手術を行った例
では大半が I～ II度で経過する．再手術の際の術式や使用
人工物により再々手術を要することがあるため，再手術後

も初回手術後と同様の管理を継続する必要がある．

12.7

古典的二心室修復術後の心外導管
機能不全
左室流出路狭窄を伴う修正大血管転位，または肺動脈

狭窄・閉鎖を伴う両大血管右室起始・房室錯位では，左室
から肺動脈への長い心外導管を用いた修復術のみが選択
肢だった時代がある．通常ポリエステル製人工血管（＋ /
－生体弁）が用いられ，心外導管は左室心尖から胸骨後面
あるいは右胸腔内を走行する例が多い．この心外導管の機
能不全も再手術の対象となる．通常の右室 -肺動脈間心外
導管と異なるのは，体心室側房室弁（形態的三尖弁）の逆
流増悪を回避する目的で，軽度～中等度の右室流出路狭窄
を意図的に遺残させることが，遠隔期予後向上のため有用
とされることである89, 930, 1014, 1015)．このため再介入の適応は
通常の心外導管と異なる．経験のある施設に相談すること
が望ましい．

12.8

Ross手術後の右室-肺動脈心外導管
機能不全

Ross手術に関連した右室流出路形成後の長期成績は他
の術式に比べ良好である．手術時年齢や自己心膜・ホモグ
ラフトの利用が要因と考えられる．自己組織を駆使した術
式の後にはカテーテル治療の適応となりにくいという側面
があり，再手術を念頭におくことが多い．

13.

Fontan手術

Fontan手術は三尖弁閉鎖や単心室など，二心室修復が
困難なCHD患者に対する最終的な機能的修復術である．
その主要な目的は右左短絡に伴う低酸素血症の解消と，肺
循環と体循環を担う心室への容量負荷軽減にある．1968
年に Fontanらによって三尖弁閉鎖の女児に施行され，
1971年に報告された1016)．

13.1

解剖と術式
1973年のGlenn手術や，下大静脈弁が不可欠ではない

との報告から，右房肺動脈吻合（APC）が普及した．これ
ら術式の流体力学的不利益や不整脈・血栓症発症の懸念
から，1988年に de Levalらは上下大静脈肺動脈吻合

表 40 心外導管手術後再手術の適応基準
a.  右室 /左室収縮期圧比＞70%
b.  右室 -肺動脈収縮期圧較差＞50 mmHg
c.  高度肺動脈弁逆流による右室拡大（拡張末期容積指数＞150～

160 mL/m2，収縮末期容積指数＞80 mL/m2），収縮機能低下
d.  運動耐容能低下（進行性）
e.  重度の三尖弁逆流
f.  その他，血行動態の悪化により重症不整脈を生じている場合や
他の合併病変への介入を要する場合
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（TCPC）を導入した．TCPCには一部自己心房壁を用いる
lateral tunnel（LT法）と，心房内グラフトを用いる intra-
atrial graft法がある．さらに，1990年にMarcellettiらは，
不整脈基質となる縫合線を回避できる心外導管法を導入
し，これが現在のFontan手術の主流となっている．

13.2

病態生理
Fontan循環では肺心室が欠如するため，静脈圧の上昇

で肺循環を維持する．そのため，必然的に多臓器がうっ血
する．一般にこの肺循環は定常流であり，機能的左心房へ
の還流が減少し，体心室前負荷不良となる．術前の慢性的
な低酸素曝露や容量負荷のため体心室機能は低下してい
ることが多く，前負荷障害が加わって心拍出量（CO）は低
下し，慢性心不全病態となる．中心静脈圧（CVP）が高く，
多臓器の還流圧は健常人よりも低い（図9）1017）．また，肺
心室欠如による拍動流の欠如は肺動脈内皮細胞依存の一
酸化窒素（NO）産生を低下させ，肺循環に不利益となる．
さらに，ときに体静脈肺静脈側副血行路の発達から右左短
絡が増加し，動脈血酸素飽和度が低下する．したがって，
Fontan循環の特徴は，① CVP上昇とそれに伴う多臓器
うっ血，②CO低下，そして ③軽度低酸素血症である1018)．

運動耐容能も低下し，良好なFontan循環でも最高酸素摂
取量（peak V

4

O2）は健常人の60～70％である．

13.3

術後合併症の管理と治療
表 41 Fontan手術後病態の管理と治療の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

栄養

肥満，カヘキシア，サルコペニアのある
患者に栄養指導と運動指導を考慮する． IIa C

心血管

房室弁機
能不全（i）

閉鎖不全，狭窄の患者に
対し抗心不全療法，また
は外科治療を行う（形成，
置換）

I C

図 9 Fontan循環と二心室循環の比較
（Ohuchi H. 2016 1017) より）

Copyright (2016) Published by Elsevier Ltd on behalf of Japanese College of Cardiology, with permission from Elsevier.

灌流圧 灌流圧

体心室は体循環を，肺心室は肺循環を維持
する．骨格筋ポンプと呼吸ポンプは体静脈還
流増加に寄与する．全身灌流圧は良好に維
持される．

肺心室の欠如した Fontan 循環では，体心室
は体循環を維持するが，肺循環維持の主な
推進力は中心静脈圧の上昇である．骨格筋
ポンプと呼吸ポンプは体静脈還流増加に寄
与する．中心静脈圧上昇と体血圧低下とによ
り，全身灌流圧は低下している．

Fontan 循環二心室循環
圧

体循環 体循環

肺心室
肺循環 肺循環

上下
大静脈

上下
大静脈

肺静脈
肺静脈

前負荷
前負荷

呼吸ポンプ
骨格筋ポンプ

呼吸ポンプ
骨格筋ポンプ

房室弁
房室弁

中心静脈圧

体心室
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心室機能
不全（ii）

収縮能低下の患者に対し
抗心不全療法を考慮する
（β遮断薬，ACEI/ARBな
ど）．

IIa C

心房心室同期不全，心室
内同期不全の患者に対し心
臓再同期療法を考慮する．

IIa C

拡張障害の患者に対し抗心
不全療法を考慮してもよい
（β遮断薬，ACEI/ARBな
ど）．

IIb C

aortopathy患者に対し ACEI/ARB投与，
生活習慣病予防を考慮してもよい． IIb C

内皮機能異常の患者に対し抗心不全療法，
運動処方を考慮してもよい． IIb C

肝硬変様血行動態の患者に対し血管収縮
薬投与を考慮してもよい． IIb C

不整脈

洞機能不全の患者に対しペースメーカを
植え込む． I C

上室頻拍の患者に対し薬物治療（回帰性，
自動能亢進であればβ遮断薬，ジゴキシ
ン，ソタロール，Naチャネル遮断薬，そ
うでなければアミオダロン）を考慮する．

IIa C

上室頻拍の患者に対しカテーテルアブ
レーションを考慮する． IIa C

上室頻拍の患者に対し抗頻拍ペーシング
を考慮してもよい． IIb C

上室頻拍の患者に対し外科治療（メイズ
手術，TCPC）を考慮してもよい． IIb C

呼吸

鋳型（プラスチック）肺炎の患者に対し
cast除去，挿管を行う． I C

肺動静脈瘻

酸素療法，肺動脈拡張薬
投与を行う． I C

肝静脈不均等分布に対し
Fontanルート変換を考慮
する．

IIa C

門脈体循環短絡に対しコ
イル塞栓を考慮する． IIa C

限局型に対しコイル塞栓
を考慮する． IIa C

Fontan循環関連肝臓病に
ついて肝臓専門医にコン
サルトする．

IIa C

拘束性障害の患者に対し呼吸トレーニン
グを考慮してもよい． IIb C

横隔膜神経麻痺の患者に対し横隔膜縫縮
術を考慮してもよい． IIb C

鋳型（プラスチック）肺炎の患者に対し
組織プラスミノゲン活性化因子（tPA）
投与，ステロイド薬吸入を考慮してもよ
い．

IIb C

蛋白漏出性胃腸症

感染，炎症に対し抗炎症療法を行う． I C

溢水に対し水分管理を行い，利尿薬を投
与する． I C

心血行動態
（iii）

徐拍，頻拍に対しペース
メーカ植込みまたは抗不
整脈薬投与を行う．

I C

Fontanルート狭窄に対し
カテーテル治療または外
科治療を行う．

I C

肺静脈狭窄に対しカテー
テル治療または外科治療
を行う．

I C

房室弁機能不全に対して
は，前出（i）に従う． I C

大動脈肺動脈側副血行路，
肺動静脈瘻に対しコイル
塞栓術を考慮する．

IIa C

心機能不全に対しては，
前出（ii）に従う． IIa C

Fontan循環関連肝臓病

うっ血肝に対しては，前出（iii）に従う． I C
肝硬変，肝臓癌について肝臓専門医にコ
ンサルトする． I C

血栓，出血

Fontanルート狭窄に対し抗血栓療法また
は外科的血栓除去術を行う． I C

脳梗塞について脳神経内科医，外科医に
コンサルトする． I C

喀血に対し止血薬投与またはコイル塞栓
術を行う． I C

脳出血について脳神経内科医，外科医に
コンサルトする． I C

ACEI ：アンジオテンシン変換酵素阻害薬，ARB ：アンジオテンシン
II受容体阻害薬，TCPC：上下大静脈肺動脈吻合

13.3.1
心血管合併症
a. 心室機能障害
i. 収縮障害
術前の低酸素や容量負荷増大，周術期の侵襲，刺激伝

導遅延などにより心室が拡大し，収縮性が低下する．とき
に心室非同期性を伴う．薬物治療として，収縮性が低下し
拡大した体心室に対し，慢性心不全の標準的な治療法を
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試みる．すなわち，適正な体液管理の下，ACE阻害薬，β
遮断薬やミネラルコルチコイド受容体拮抗薬（MRA）を考
慮する1018, 1019)（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．
ii. 拡張障害
拡張末期圧上昇から肺循環障害となる．治療法は確立さ

れていない．一方，心筋肥大を避けるため，大動脈縮窄遺
残や左室流出路狭窄は解除する（推奨クラス IIb，エビデ
ンスレベルC）．
iii. 心臓同期不全
房室ブロック合併患者での心室ペーシングは予後不良因

子であり1020)，QRS幅増大は運動耐容能を低下させる 140)．
非同期性があれば心臓再同期療法を試みる．長い I度房室
ブロックに対しては心臓ドプラ法を併用し，A波とE波を
適切に分離するように房室伝導時間を調節する 262)．心室
内の非同期性には標準的な再同期療法はないが，心カテー
テル検査でのシミュレーションが役立つ．一般に右室型単
心室では長軸方向の電極配置，二心室が存在する場合は
両心室を挟む電極配置が好ましい 265)（推奨クラス IIb，エ
ビデンスレベルC）．
b. 房室弁異常
房室弁が三尖弁や共通房室弁形態の場合，閉鎖不全は
術後経過とともに進行しやすい 1021)．重度でも無症状であ
ることは少なくないので，至適介入時期は総合的に判断す
る必要がある．
薬物治療として，中等度以上の房室弁閉鎖不全では

ACE阻害薬などを考慮する（推奨クラス IIb，エビデンス
レベルC）．手術は房室弁閉鎖不全が重度であれば考慮す
る．僧帽弁以外の房室弁形成は困難なことも多いので，人
工弁置換術を考慮する（推奨クラスIIa，エビデンスレベル
C）．また，手術侵襲により房室ブロックを惹起することが
あるので，注意を要する．
c. 血管障害
i. 大血管
上行大動脈は拡張し，伸展性は低下している．動脈壁中
膜の壊死などの内因性異常に加え，遠隔期では耐糖能異常
や高血圧などの生活習慣病が血管の弾性を低下させる 461)．
aortopathyは運動耐容能低下や予後悪化の要因となる．大
動脈縮窄合併では圧較差がない場合でも運動時高血圧から
心室圧負荷増大となることがある．大動脈縮窄遺残にはカ
テーテル治療や外科的介入を考慮する．aortopathyに対す
る薬物治療の効果は不明である．
ii. 末梢動脈
末梢動脈では血管内皮機能低下が運動耐容能低下に関
連する．また，内皮機能低下は止血凝固線溶系の機能異常
と関連する．高血圧や体血管抵抗が極端に高い場合は血

管拡張薬を考慮する．耐糖能異常は内皮機能低下と関連
するため食事，運動などの生活習慣の指導が重要である
（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．
iii. 体動脈肺動脈側副血行路
鎖骨下動脈や肋間動脈から体動脈肺動脈側副血行路

（aorto-pulmonary collateral arteries: APCAs）が発達して
いることがあり，心室容量負荷増大や喀血の原因となる．
喀血や有意な心室容量負荷と判断される場合はカテーテル
治療による塞栓を試みる（推奨クラスIIa，エビデンスレベ
ルC）．
iv. 体静脈肺静脈側副血行路

Fontan手術後に静脈圧上昇に伴い，上下大静脈，無名
静脈や肝静脈から肺静脈に体静脈肺静脈側副血行路が発
達し，低酸素血症の原因となる．重度の低酸素血症や血栓
の既往がある場合はカテーテル塞栓術または外科的閉鎖術
を考慮する（推奨クラス IIa，エビデンスレベルB）．しか
し，CVPが高い場合には閉鎖により静脈圧上昇をきたして
Fontan循環が悪化することがあるので，注意を要する1022)．
d. 心不全

Fontan手術後患者の心不全の特徴は肺心室の欠如に由
来し，術後早期から心不全病態である 1018)．この特有の心
不全の分類は確立されておらず，NYHA心機能分類が便
宜的に適用されている．一方，破綻様式は，術後早期にこ
の循環に順応できない早期破綻と，いったん順応したもの
の術後遠隔期に合併症などにより破綻する後期破綻とに分
類することがある179, 1018)．早期破綻では高CVPでCOは減
少，後期破綻では高CVPでCOは増加する場合が多い179)．
i. 高CVP低CO型
高CVP低CO型の多くは術後早期の心肺機能障害が主

因である．有意な房室弁閉鎖不全を含めた心機能低下，体
血管抵抗上昇や肺血管抵抗上昇などの特色を有する．
心室収縮不全にはACE阻害薬，ARB，β遮断薬やMRA

などによる抗心不全療法を考慮する（推奨クラス IIa，エビ
デンスレベルC）1018, 1019)．心室非同期には再同期療法を，房
室弁閉鎖不全には人工弁置換術などを考慮する．肺血管抵
抗上昇に対しては肺血管拡張薬投与を考慮する（推奨クラ
スIIa，エビデンスレベルB）．また，治療・管理が困難と判
断される場合には心臓移植も考慮する（第3章「6. 移植」を
参照）．
ii. 高CVP高CO型
高CVP高CO型は通常は術後遠隔期にみられ，心室の
収縮性は維持されていることが多い．肺血管抵抗の上昇は
なく，体血管抵抗は不相応に低下（血管拡張）し，したがっ
てCOは維持か不相応に高い．さらに肺動静脈瘻の合併な
どのため低酸素血症を呈することがある．肝機能障害が血
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管拡張に関連することが想定されている．
管理・治療は高CVP低CO型の場合と全く異なる．従

来の心不全療法は病態を悪化させることがある．肺血管抵
抗は低いので，肺血管拡張薬はむしろ体血圧を低下させる．
酸素投与に加え，臓器灌流圧を維持するためα作動薬（ミ
ドドリン，ノルエピネフリンなど）投与により適切に体血
管抵抗上昇を図ることで状態が安定することがある（推奨
クラスIIb，エビデンスレベルC）244)．この病態は予後不良
であり，緩和医療も考慮する必要がある1023)．
iii. 破綻の予防
破綻予防のためには無症状の段階からCVPを積極的に

低く維持しておく必要がある1024)．CVP上昇要因は体液管
理，呼吸器障害，房室弁を含めた心室機能障害，APCAs
などの多因子を考慮した薬物または非薬物的な治療法を選
択する必要がある．
13.3.2
不整脈
a. 頻脈性
最も多い不整脈は心房頻拍で，APC例の 60～80％，

TCPC例でも5～33％にみられる．心房切開線，心房拡大，
心房圧上昇による心房筋肥大などが原因と想定される．心
室不整脈は少ない（2～10％）．APC例で多いが，TCPCで
の術式別では心外導管法が心内導管法よりも洞機能維持や
上室頻拍回避に有利とされる122)．
頻拍の要因として高齢，長い術後経過，APC型，血行
動態異常がある．心不全治療は不整脈治療と同時かまたは
優先して行われる．
薬物治療ではβ遮断薬，ソタロールやアミオダロンが有
効なことがあるが，再発も少なくない．ソタロールではQT
延長，アミオダロンでは甲状腺や肺機能障害などの合併症
に注意する（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．
非薬物治療ではカテーテルアブレーションが主流である

（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．しかし，非Fontan
循環患者に比べ治療成功率は低い．特にAPC例でアブ
レーション後の再発率は50％程度と高いが，複数回の治療
で改善される 1025)．経静脈的なペースメーカ留置は血栓形
成予防の観点から困難であるが，ペースメーカ留置された
患者ではICD機能に加えて抗頻拍ペーシングも考慮しても
よい（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）1026)．
b. 徐脈性
洞機能不全は比較的多く，特にAPC例に多い．手術に

よる直接の障害や洞結節の支配動脈の損傷などが原因と想
定されている．
洞機能不全や完全房室ブロックはペースメーカ治療の適
応となる（推奨クラス I，エビデンスレベルB）．心室拡張

障害の例では拡張早期流入量が低下するため，CO維持に
は徐脈解除が必要である．心室ペーシングは心室同期不全
回避を考慮する（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）265)．
13.3.3
非心血管合併症
a. 蛋白漏出性胃腸症
蛋白漏出性胃腸症はリンパ流のうっ滞により腸リンパ管

から蛋白質が腸管内に漏出する病態である．まれに消化管
出血を合併することがある．発症率は5～15％で，発症後
の生命予後は，5年生存率が 20年前は 50％であったが，
最近では80％を超える．しかし依然として寛解率は低く，
入退院を繰り返し，生命予後は不良である1027)．
診断は症状，血清アルブミン値と腸管からの蛋白漏出に

より行われる．症状は四肢の浮腫，腹部膨満，下痢，腹水
などだが，これら症状が乏しいこともある．アルブミン血
中濃度は3.5 g/dL未満のことが多い．核医学検査では蛋白
漏出シンチグラフィで腸管への漏出を描出する診断法が容
易である．
治療法として，発症と病態増悪の主要因がCVP上昇と
炎症であることから，食事療法に加えてCVP上昇要因の
除去と抗炎症療法を行うが，同時にアルブミンや免疫グロ
ブリンなどの補充療法，リンパ管塞栓術なども考慮する
（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．また，患者の病態
背景も是正する．
b. 血栓，出血
血栓形成要因として血液凝固能亢進，血管内皮機能異
常，血流性状異常（Virchowの三徴）が重要であるが，
Fontan循環はこれら要因を満たす．Virchowの三徴に加
え心不全，肝機能異常，耐糖能異常や人種は血栓形成に
関わる．心不全，肝硬変や糖尿病では凝固線溶系の異常
を伴う1028)．欧米人は血栓形成性が高いが，東洋人は出血
傾向が高いので 1029)，欧米の知見を本邦の患者に適用する
には注意が必要である．
静脈系，動脈系のいずれにも発症する．出血では喀血が
多く1030)，APCAsが原因であることが多い．心房間リーク，
開窓術，体静脈肺静脈側副血行路などの右左短絡の存在
は脳梗塞の原因となる．血栓と出血などの止血系の合併症
は不整脈，心不全，蛋白漏出性胃腸症についで多い（6～
7％）．出血では喀血が45％と最も多く，脳出血が10％と続
く．血栓形成は術後周術期1年以内の術後早期と術後15
年以上の遠隔期に多い 1030)．喀血などの出血は術後遠隔期
に増加する1030)．
血栓の局所的診断には経食道心エコー法，CTやMRIが
有用である．血栓形成が確認された患者の40％は無症状
である1031)．喀血の診断ではCTにより出血部位を同定でき
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ることもある．
血栓の予防法は確立されていない．術後早期のアスピリ

ンとワルファリンのランダム化比較試験でも差はない
が 1032)，この試験の結果は遠隔期の抗血栓療法には適用で
きない．欧米では血栓予防法としての抗血小板療法と抗凝
固療法に差がないが，未治療例では血栓形成が有意に多
い 1033)．本邦では，抗凝固療法を受けている患者での出血
事象が多い 1030)．不整脈の既往，血行動態不良（心室機能
低下，高CVP，下大静脈や肺動脈への静脈血流路の狭窄），
肺動脈盲端などの血流死腔の存在，右左短絡，血栓症の
既往などがある場合は抗凝固薬の予防的投与が推奨され
る（推奨クラス IIb，エビデンスレベルC）．また，心不全
悪化，感染，不整脈発生，外傷や手術の際は血栓形成性
が高まるので，抗凝固療法を考慮する（推奨クラスIIb，エ
ビデンスレベルC）．
血行動態が不安定な例では致死率が高い．大きな血栓

は外科的な除去を含め早急に治療を考慮する（推奨クラス
IIa，エビデンスレベルC）．喀血が多量の場合は輸血が必
要となる．出血に関連したAPCAsなどを経皮的カテーテ
ル的塞栓を考慮してもよい（推奨クラスIIb，エビデンスレ
ベルC）．一時的に抗凝固療法の中止と止血薬投与を考慮
する．
c. Fontan循環関連肝臓病

Fontan循環関連肝臓病はうっ血肝，肝内結節，肝硬変，
門脈圧亢進や肝臓癌などを含む病態である1034)．肝線維化
にはうっ血による類洞の拡大（星細胞活性化）および微小
血栓形成との関連が推定されている 1035)．肝硬変や門脈圧
亢進を伴い，体内血管拡張物質（NOなど）が増加して体
血管抵抗が低下し，心機能が維持されている場合には，高
CVP高CO型の心不全を呈する179, 1018)．
肝硬変の合併率はFontan術後10年，20年および 30年

後にそれぞれ1％，6％，43％とされ，診断後の1年および
5年生存率はそれぞれ 57％，35％と不良である 1036)．肝癌
の合併率は術後20年，30年で 1.6％と5.7％であり，特に
術後30年以降に急増する1037)．
診断は結節形成などの画像での異常所見によって行わ

れる．しかし，現時点で明確な診断基準はないため，画像
診断に加え肝機能なども考慮して総合的に判断されてい
る．したがって，その発症率は検査手段に依存し，術後経
過に伴い潜在的に上昇する．肝エコー法で高輝度スポット
や腫瘤などが観察されるが，腫瘤はCTやMRIでの検出率
が高い．肝臓うっ血を反映してビリルビンやGGTが上昇
することが多いが，肝酵素値の上昇は少ない．終末期には
アルブミンなどの合成能の指標が低下する．肝線維化の最
終診断法は肝生検であるが，一般化していない．また，線

維化の非侵襲的な評価法も未確立のため，重症度評価に
はChild-PuphスコアやMELD-XIスコアが便宜的に適用
される．終末期に肝性脳症を発症することがある244)．
進行を防ぐにはCVP低下が重要である（推奨クラスIIb，

エビデンスレベルC）．高CO高CVP型の心不全の場合は
従来の心不全治療ではなく，肝腎症候群の場合と同様に末
梢血管抵抗を上昇させる治療法も考慮する244)（推奨クラス
IIb，エビデンスレベルC）．
d. 肺動静脈瘻

Fontan術後において肝静脈血流の極端な低下は肺動静
脈瘻の形成に関連する．び漫型，限局型，そして両者の混
在型がある．Glenn手術後や total cavopulmonary shunt手
術後に高率に発症する．Glenn手術で発症した場合は小児
期のFontan術後に改善されることがある．肝硬変でも発
症することがある．術後経過に伴い増加する．発症率は左
相同心で高く，肝静脈血流が減少した肺に生じる1038)．
診断法では肺動脈へのマイクロバブル注入によるコント

ラストエコー法の感度が高いが，胸部CTでも診断できる
ことがある．
治療法として，小児期では肝静脈血流を両肺動脈へ均
等に分布させるFontan再手術が有効なことがある（推奨ク
ラスIIa，エビデンスレベルB）1039)．低酸素血症に対し，酸
素投与に加えてNO吸入が有効なことがある．限局型では
カテーテルによる塞栓術を考慮する（推奨クラスIIa，エビ
デンスレベルB）．
e. 鋳型気管支炎
鋳型（プラスチック）気管支炎は高CVPとの関連が示唆

される．鋳型（cast）が気管支内を占拠して致死的となるこ
ともある．合併率は1～2％とまれで，小児期の発症が多
い．湿性咳漱や呼吸困難で発症し，蟹肉様castの喀出で診
断される．
自力でcastを喀出できない場合は気管支鏡などで取り除

く．血行動態の改善に加え，ステロイド薬投与やエアロゾ
ル組織型プラスミノゲン活性化因子（tPA）が有効なことが
ある（推奨クラスIIb，エビデンスレベルC）．また，肺リン
パ管の塞栓で改善されることがある1040)．

13.4

生活習慣の管理，運動
Fontan循環確立後遠隔期におけるこの循環の維持と破

綻予防法は確立されていない．肥満，高血圧や糖代謝異
常などの生活習慣病予防による心血管機能維持は，良好な
Fontan循環維持に欠かせない．本邦のFontan術後患者に
おける肥満の割合は低いが，耐糖能異常は約40％と高く，
約10％が糖尿病を罹患し，高い死亡率と関連する21)．運動
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耐容能低下は死亡を含めた予後不良の強力な危険因子で
ある 1041)．同時に，運動不足は肥満や生活習慣病につなが
る．したがって，生活習慣病予防を目指した食生活改善や
運動習慣の確立などの生活指導は，Fontan術後遠隔期の
QOL向上を含めた予後改善につながると考えられる（推奨
クラスIIa，エビデンスレベルC）524)．

14.

左心低形成症候群

左心低形成症候群（HLHS）とは左心房から大動脈に至
る左心系構造物が低形成を呈する疾患である．多くの教科
書で，HLHSは大動脈弁閉鎖・狭窄と僧帽弁閉鎖・狭窄の
組み合わせから4つの病型に分類される．しかし，高度な
大動脈弁狭窄を伴ったアンバランスな共通房室弁口や，小
さな左室の両大血管右室起始なども，この範疇に含まれ
る1042)．

HLHSはCHD全体の1.4～3.8％を占め，エコー法によ
る胎児スクリーニングが行われる前の出生時有病率は，
0.16～0.36/1000 1043)と報告されていた．生後 1週間以内
の心臓死の23％，1ヵ月以内の心臓死の15％をHLHSが占
めている 1043–1048)．本ガイドラインではNorwood手術が必
要な左室低形成のHLHS異型症例も含めている．

14.1

解剖学的特徴
HLHSの定義は明確ではなく，左心系構造物の低形成

があり，従来の治療法では左心機能不全を救済できない先
天性の心血管構築異常を呈する症例の生理学的・臨床的
診断名である．「左心」とは左心系の構造物を含んだ用語
で，左房・僧帽弁・左室・大動脈弁・大動脈を指す．「左
心低形成」は，左心系構造物のどれか 1つ以上に低形成が
ある形態的異常を指しているようであるが，実際には形態
上の定義ではなく血行動態上の定義であり，左心系構造物
の 1つ以上の低形成のために左心機能不全をきたしている
状態を指す．HLHSは，左心低形成に対し従来の外科的ま
たは内科的介入ではその左心機能不全を救済できない病
態と解釈される．重症大動脈弁狭窄も左心低形成に含まれ
るが，従来の外科治療やバルーン弁形成術で左心機能不
全を救済できるため，HLHSには含めない．
病因は明らかではないが，卵円孔の早期閉鎖による左心
系への血流の減少，大動脈弁や僧帽弁の閉鎖または高度
の狭窄による左室への血流減少，胎児期における原始心室
を形成する心筋の発育不全などが考えられている．

14.2

心内修復術
右室および主肺動脈に左心機能を代替させる姑息

Norwood手術を経てFontan循環を目指すか，心臓移植か
の2とおりの治療法しかない病態といえる．
14.2.1
Norwood手術前の管理
心房間短絡が認められない場合は出生直後に心房間交

通を確保する必要がある．緊急でバルーンによる心房中隔
切開術，または外科的に心房中隔欠損作製術を行う．胎児
期に心房間交通がないか，または小さいことが疑われる場
合には，生直後に対応可能な施設での出産を考慮してもよ
い（推奨クラス IIb，エビデンスレベルC）．可能であれば
出生前に胎児MRI検査を行い，nutmeg lung pattern 1049)な
どを検索し，出生後に耐えうる肺であるかどうかの検討も
必要である．左室–冠動脈間交通のある症例では，心房中
隔切開術により冠血流低下をきたし，心室機能不全や房室
ブロックを呈することがあるので，循環サポートを使用で
きる状況で行う必要がある．
動脈管の開存にはプロスタグランジンE1を持続投与す

る必要がある．チアノーゼを認めるが，動脈管開存のため
には酸素投与は禁忌である．
高肺血流に対しては肺血管抵抗を上げる目的で，高

PaCO2の維持や低酸素管理（窒素ガスでFiO2を0.16～0.19
に調整）といった高度な呼吸循環管理も必要である1050)．
外科的には両側肺動脈絞扼術を行うことがある（推奨ク

ラスIIa，エビデンスレベルC）．
14.2.2
Norwood手術周術期の管理
Norwood手術は新生児期に行うには侵襲が大きいため，

肺動脈絞扼術を行った後にNorwood手術を行うこともあ
る．動脈管を開存させておくためには，プロスタグランジ
ンE1の持続投与，または動脈管へのステント留置を行うこ
ともある．また，4ヵ月以上待機した症例では，Norwood
手術に加え，Glenn手術も同時に行うことがある（推奨ク
ラス IIb，エビデンスレベルC）．長期間待機した症例では
肺動脈の発育不良という問題もあり1051, 1052)，症例ごとに治
療方針の検討が必要である．

Norwood手術にも種々の改良が加えられている．肺動
脈への血流には，Blalock-Taussig（BT）シャントまたは右
室 –肺動脈（RV-PA）導管を用いている．上行大動脈径が
大きい症例では肺動脈の発育を考えてBTシャントを，上
行大動脈径が小さい症例では心筋虚血を避けるため導管
法を用いることが多い．しかし，導管法では肺動脈の発育
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が悪い症例が認められるため，上行大動脈径による術式の
選択は行われなくなってきている．

Norwood手術後の生存例は，Sanoら 1053)の報告では
BTシャントで 53％，RV-PA導管で 89％であり，その他
Pizarro1054)やMair1055)の報告でもRV-PA導管のほうが良
い成績である．
次の段階として，6ヵ月以降にGlenn手術を行い，1歳以

降にFontan手術を完成させる（レベルC）．現在のHLHS
の5年生存率（Fontan手術到達例も含む）は50～69％とい
われており，今後はさらに向上することが考えられる1056)．

14.3

術後遠隔期の合併症の治療
HLHSでは上行大動脈低形成に伴う冠動脈血流減少に

よる心室機能不全に注意する必要がある．特に両側肺動脈
絞扼術後の右肺動脈拡大や，もともとの拡大した主肺動脈
による上行大動脈の伸展により，冠動脈血流が減少して心
室機能不全に陥る症例が認められる．このような症例には
できるだけ早期にNorwood手術を行うことにより，冠動
脈血流の減少を予防する必要がある．

Norwood手術後の大動脈狭窄や上行大動脈と気管によ
る左肺動脈狭窄も重要な合併症であり，注意深い観察が必
要である．狭窄を認めた場合にはバルーンによる狭窄解除
や外科的形成術も考慮してもよい（推奨クラスIIb，エビデ
ンスレベルC）．ステント留置も考慮されるが，上行大動脈
や気管支を圧迫する可能性があるので，CTなどで確認し
ておく必要がある．Norwood手術後でも，冠血流障害に
伴う心室機能不全や三尖弁閉鎖不全にも注意深い観察が
必要である．また，左室低形成に伴う刺激伝導系の異常も
認められ，房室ブロックなどの徐脈性不整脈や，成人期に
は頻脈性不整脈も合併することがある1057)．

HLHS患者の遠隔期の問題として，軽度の認知障害と社
会的相互作用の障害など，神経発達や行動機能の障害な
どがあり，学齢期には理学療法，作業療法，言語療法など
の特別なサポートを必要とすることがある1058, 1059)．その他
のFontan術後の合併症に関しては，「13. Fontan手術」を
参照されたい．

15.

未修復，チアノーゼ

本疾患群では長期間にわたる低酸素血症が全身臓器に
慢性的な影響を与え，広範囲の障害が生じる．血行動態は
それぞれの疾患で違うため，管理や治療は一様ではないが，

低酸素血症に対する臓器障害や出血，凝固異常への対応
が重要である（表42）．

15.1

赤血球増加症
チアノーゼ性心疾患が未修復または Blalock-Taussig

（BT）シャントなどの姑息術のみで成人期に至ると，長期
の低酸素血症のためにエリスロポエチンの分泌が過剰とな
り，多血症を発症する 1060)．これは，赤血球の増加と酸素
解離曲線の右方偏位により組織への酸素運搬を維持しよう
とする，合目的的な反応といえる．しかし，赤血球増加が
著しくなると，頭痛，めまい，視力障害などの症状が出現
する．こういった症状を伴う状態を過粘稠度症候群とい
い 1061)，ヘマトクリットが 65％を超えると現れる可能性が
高まる．ただし，症状の出現には個人差があり，鉄欠乏性
貧血や脱水などの体液の状態によっても左右される．
過粘稠度症候群や脳血栓の予防の観点から瀉血療法が
行われることがある1062, 1063)．しかし，効果は一過性で，短
期間で元に復する．逆に鉄欠乏となり，より強い過粘稠の
症状が現れることがあるため，瀉血には慎重であるべきで
ある 1060)．鉄欠乏がある場合には鉄剤の静注で補給するこ
と，また脱水がある場合は適切な補液を行うことが優先さ
れる（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）1064, 1065)．

15.2

出血，凝固異常
チアノーゼ性心疾患では血小板減少や凝固因子減少など

出血・凝固系の異常が起こりやすい 1066–1068)．一酸化窒素

表 42 慢性チアノーゼによる全身合併症
1. 血球増加症
 　赤血球増加
 　過粘稠度症候群
2. 出血，凝固異常
 　血小板減少
 　von Willebrand因子異常
 　喀血，肺内出血
 　脳血栓，肺動脈内血栓
3. 腎合併症，尿酸代謝異常
 　蛋白尿，糸球体硬化症
 　慢性腎不全
 　高尿酸血症
4. 冠動脈異常，心筋障害
 　冠動脈拡張，冠動脈蛇行
 　心筋線維化
5. 骨の異常
 　ばち指，肥厚性骨関節炎
6. 脳膿瘍
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（NO）やプロスタグランジン，血管内皮増殖因子（vascular 
endothelial growth factor: VEGF）などの産生亢進から組
織血管の増生や細動脈の拡張が起きるため，出血傾向が強
い．鼻出血，肺内出血，喀血などが起きやすく，ときに致死
的になる．
出血のみならず，血栓塞栓症にも注意を要する．BTシャ

ントの閉塞やGlenn血流路の血栓，肺高血圧症例での肺動
脈内血栓，腎や脾臓の塞栓などが発症する可能性があ
る 1069)．これらは脱水や鉄欠乏が危険因子になると考えら
れるため，管理と指導が必要である．脳血栓症については，
虚血性脳血栓のみならず無症候性の微小血栓においても，
チアノーゼ性心疾患が危険因子であると考えられてい
る 358, 1070, 1071)．しかし，前述のように出血のリスクもあるた
め，抗血小板療法や抗凝固療法を行うかどうかは症例ごと
に慎重に考える必要がある（推奨クラスIIb）．

15.3

腎合併症
チアノーゼが長期に継続すると糸球体は腫大し，糸球体
毛細管拡張やメサンギウム基質の増大が起きる．これらの
変化には骨髄巨核球からの血小板由来増殖因子（platelet-
derived growth factor: PDGF），形質転換増殖因子β
（transforming growth factor: TGF-β）の放出やVEGFが関
与している1072–1074)．機能異常としては蛋白尿，高尿酸血症，
糸球体硬化症の合併がある 1074, 1075)．蛋白尿は30歳代では
60％を超える症例に認められ 1072)，尿中の微小アルブミン
の検出は心血管イベントの予測因子になりうる 1076, 1077)．こ
の状態から徐々に糸球体硬化が進行し，糸球体機能の低下
が出現する．いわゆるチアノーゼ性腎症である 450, 1075, 1078)．
治療としてはACE阻害薬の有効性が報告されているが，
十分なエビデンスはない（推奨クラスIIb）1075)．
高尿酸血症は赤血球増加と関連し，血清尿酸値は年齢

とともに上昇する．赤血球増加による尿酸の産生増加と腎
でのクリアランス低下，尿細管での再吸収増加が原因と考
えられている．約20％の症例で痛風性関節炎を発症す
る 1079)．利尿薬を使用しているとさらに尿酸値は上昇しや
すいが，尿酸腎症などの報告は多くないため，無症状の場
合は無治療で経過観察されることが多い．10 mg/dLを超
えるような著しい高値の症例では治療を行うこともあるが，
チアノーゼ性心疾患における一般的な指針はまだ存在しな
い（推奨クラス IIb）．しかし，血清尿酸値と心不全予後と
の関連を示す報告は多く，今後さらなる研究がまたれ
る1080)．

15.4

冠動脈異常，心筋障害
チアノーゼ性心疾患では冠動脈の拡張や蛇行が高率に
認められる1081)．心筋の慢性的な酸素欠乏状態への適応現
象と考えられているが，心筋梗塞や狭心症の罹患率が高い
という報告はない．冠動脈血流量は安静時，負荷時ともに
増加しており，冠血管予備能は低下していることが報告さ
れている1082)．
慢性的低酸素状態が心筋に及ぼす影響については多く

の研究がある．ZO-2などの蛋白質を介して心筋リモデリ
ングを引き起こす 1083, 1084)．心臓MRIを用いた研究ではチ
アノーゼ患者でより強い心筋線維化が認められることが知
られている1085)．しかし，どの程度，あるいはどれくらいの
期間の低酸素血症が臨床的にどのような影響を及ぼすか
は，明らかではない．

15.5

骨の異常
四肢の骨に起こる異常として有名なのは，ばち指である．
爪とその周囲の軟部組織の肥厚から始まり，結合組織の増
生やコラーゲン線維の沈着が生じる 1086)．さらに血管拡張
やリンパ球浸潤も伴い，独特な形態を呈する．また，長期
にわたるチアノーゼの影響で発症すると考えられているの
が肥厚性骨関節炎である1086, 1087)．多くの場合，長管骨の遠
位端から始まり，骨膜，滑膜，周囲組織の炎症が起こる．
無症状のものから強い自発痛や発熱を伴うものまで，さま
ざまな臨床像がある．骨X線像で骨膜の肥厚や不整を認
めることで診断される．非ステロイド性抗炎症薬やステロ
イド薬による治療が必要となることがある（推奨クラス
IIb）1088)．

15.6

脳膿瘍
脳神経合併症で最も重要なものは脳膿瘍である 1070)．感

染性心内膜炎と同様に歯科治療が契機となることもある
が，多くの症例で直接的な原因は明らかでない．しばしば，
非特異的な症状（頭痛，気分不快，微熱など）のみである
ため，診断が遅れることがある．CTやMRIによる早期診
断で予後は改善される傾向にあるが，いまだに致死率は
10％である1070)．
抗菌薬セフトリアキソンとメトロニダゾールによる治療

を 6～8週間継続する（推奨クラス IIb）1089, 1090)．膿瘍の部
位により，あるいは被殻化されているために，抗菌薬の効
果が不十分な場合は，外科的介入が必要となる1070）．



100

先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン

16.

大動脈弁狭窄，左室流出路狭窄，
大動脈弁閉鎖不全

大動脈弁狭窄（AS）はCHDの約3～10％に生じ，弁性
狭窄，弁下狭窄（左室流出路狭窄），弁上狭窄に分けられ
る．これらのうちの 60～75％を占める弁性狭窄1091)では，
二尖弁が多い．弁下狭窄は線維性または筋性組織の突出
による．血行動態としては，左心室に対する圧負荷による
左室肥大，低心拍出をきたし，心不全を生じうる．新生児
期から成人期に至る長い期間の間で外科治療またはカテー
テル治療の対象となる．
大動脈弁閉鎖不全（AR）は弁異常によるものと大動脈基

部拡大によるものとに分けられ，前者は二尖弁が多いが，
四尖弁やまれに一尖弁もある．後者はMarfan症候群や
Ehlers-Danlos症候群，CHDに伴うaortopathyなどの結合
織病がある．血行動態としては左室に対する容量負荷と圧
負荷による左室拡大・肥大をきたし，心機能低下，心不全
に至る．

16.1

術式と術後遠隔期の管理
16.1.1
直視下大動脈弁交連切開術，経皮的バルーン
大動脈弁形成術
重症AS（弁性狭窄）に対して行う．人工心肺を使用して

心停止下で直視下に癒合した交連部を切開する方法と，経
皮的にバルーンを大動脈弁に通し，バルーンを拡張して大
動脈弁を裂開する方法とがある．後者は人工心肺を使用す
る必要がなく，低侵襲である．切開が不十分であればAS
が残存し，過剰であればARを生じる．特にバルーン切開
では弁の裂開により急性ARを起こすことがある．
術後遠隔期に残存狭窄の悪化や再狭窄，大動脈弁逆流

の増悪をきたすため，定期的な心エコー検査によるフォ
ローアップが必要である．
16.1.2
大動脈弁置換術
重症AS（弁性狭窄）や重症ARに対して行う．小児期に

人工物を使用することは可能なかぎり避けたく，弁性狭窄
ではできるかぎりバルーン形成術や交連切開術で治療する
が，どうしてもこれらで効果がない，または大動脈弁逆流
をコントロールできず心不全をきたす重症例では，大動脈
弁置換術または次に述べるRoss手術の適応となる．人工
弁置換術とRoss手術のどちらを行うかは，大動脈弁輪径，

自己肺動脈弁の状態や心機能などを考慮して決定する．小
児では生体弁の劣化を考慮して機械弁を用いることもあ
る．
術後遠隔期においては，①成長による相対的人工弁狭

窄（小児例），②弁機能不全（血栓弁やパンヌス形成など），
③その他，抗凝固療法による合併症や感染性心内膜炎に
注意して管理する．特に生体反応の強い小児例においては，
成人例に比べパンヌス形成が特徴的であり，その形成速度
は速い．
機械弁では一生涯の抗凝固療法を必要とし，出血や血
栓塞栓症のリスクが生体弁よりも高い 1092, 1093)．一方，生体
弁は術後慢性期には抗凝固療法を必要としないが，機械弁
に比べて石灰硬化や弁破壊などの構造劣化に伴う狭窄病
変と逆流性の病変が経年的に進行し，小児では構造劣化
の進行が速い．機械弁置換術後の症例では凝固能の定期
的なチェック，心エコー検査による人工弁機能や心機能の
フォローが必須である（推奨クラス I，エビデンスレベル
C）．さらに術前に心機能低下がみられた場合は長期にわ
たり心機能のフォローアップが推奨される（推奨クラス I，
エビデンスレベルC）．
16.1.3
Ross手術（肺動脈弁自家移植術）
自己肺動脈弁を大動脈弁位に縫着し，右室流出路をホ
モグラフトや弁付き人工血管などで再建する．
術後遠隔期のAR，右室流出路狭窄，肺動脈から右室へ

の逆流などが問題となるため，心エコー検査による定期的
なフォローアップが必要である．
16.1.4
Konno手術
大動脈狭小弁輪と大動脈弁下狭窄に対して行われる，

弁輪拡大を伴う大動脈弁置換術である．心室中隔の切開部
から大動脈弁輪，上行大動脈に至るパッチを縫着した後，
大動脈弁輪部に人工弁を逢着する．
術後遠隔期においては，人工弁置換術と同様のフォロー

アップに加え，術後に心室中隔レベルでのリークがあった
場合はその点に関してもフォローアップを行う．人工弁の
使用を避けるためにRoss-Konno手術を行うこともある．
16.1.5
大動脈弁下組織切除術
大動脈弁下狭窄に対して弁下組織を切除する．筋性狭

窄では心室中隔の心筋を一部切除する．
術後の弁下狭窄の残存や再発，大動脈弁逆流の出現・

増悪がみられることがあるため，心エコー検査による定期
的なフォローアップが必要である．中隔心筋を切除した場
合は術後に房室ブロックが出現することがある．
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16.1.6
弁上狭窄切除術＋パッチ拡大術，または上行
大動脈置換術
弁上狭窄例において，狭窄部位に線維性の突出がある
場合はその切除を行い，パッチ拡大を行う．Williams症候
群など低形成型で，パッチ拡大では狭窄解除が困難な場
合は，上行大動脈置換術を行う．
術後遠隔期に再狭窄や大動脈弁逆流をきたすことがある

ため，定期的な心エコー検査によるフォローアップが必要
である．

16.2

遠隔期の検査
表 43 大動脈弁および僧帽弁の術後フォローアップ検査の
 推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨

グレード

Minds
エビデンス
分類

術後の弁機能や心機能評価
のための定期的な TTEを行
う．

I B A II

症状または身体所見に何ら
かの変化が認められる症例
に対して TTEを行う．

I C A III

TTEでの評価が不十分な場
合や，さらに精査が必要な
場合に TEEを行う．

I B A II

機械弁の弁機能不全が疑わ
れた場合に弁透視検査を行
う．

I C A III

心エコー検査での評価が困
難な有症状例や，臨床症状
と心エコー所見に解離があ
るような症例に対して，心
臓カテーテル検査による重
症度・血行動態評価を考慮
する．

IIa C B III

TTE：経胸壁心エコー検査，TEE：経食道心エコー検査
［2020年改訂版 弁膜症治療のガイドラインからの変更点］
第2項と第3項は表4より，第5項は表7より，第1項と第4項は追加．
Mindsの推奨グレードとエビデンス分類を追加．

（日本循環器学会ほか. 2020 666) より改変）

弁機能や心機能に関して定期的な心エコー検査が推奨
される（推奨クラスI，エビデンスレベルC）．フォローアッ
プ期間に関しては明確な基準はないが，術後の弁機能やそ
の進行度によって異なる．フォローアップで心エコー検査
を行う間隔の目安を表44に示す．
機械弁の弁機能不全が疑われる場合には，X線透視で

弁葉の開放角度を確認する必要がある（推奨クラス I，エ

ビデンスレベルC）．弁機能不全を疑う症状があり，心エ
コー法で評価が困難な症例や，臨床症状と心エコー所見に
解離があるような症例に対しては，重症度と血行動態の評
価のために心臓カテーテル検査も考慮する（推奨クラス
IIa，エビデンスレベルC）．

16.3

遠隔期の内科治療
表 45 大動脈弁および僧帽弁の術後遠隔期における
 内科治療の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨
グレード

Minds
エビデンス
分類

機械弁置換術後患者に対し
てワルファリンによる永続
的な抗凝固療法を行う．
ワルファリンコントロール
の PT-INRの目安
・ 大動脈弁位：PT-INR 2.0
～2.5

・ 大動脈弁位かつ塞栓症リ
スク有り：PT-INR 2.0～
3.0

・ 僧帽弁位：PT-INR 2.0～ 
3.0

I B A II

心機能低下例や心不全合併
例に対して心不全治療薬（レ
ニン・アンジオテンシン系
阻害薬・β遮断薬など）を
投与する．

I A A I

適切な抗凝固療法中であっ
ても明らかな血栓塞栓症を
発症した機械弁置換術後患
者に対するワルファリン投
与において，PT-INR 2.5～
3.5を目標とすることを考
慮する．

IIa C B III

適切な抗凝固療法中であっ
ても明らかな血栓塞栓症を
発症した機械弁置換術後患
者に対してアスピリンの併
用を考慮してもよい．

IIb C C1 III

表 44 大動脈弁および僧帽弁の術後フォローアップで
 心エコー検査を行う頻度の目安

重症度 頻度の目安

重症弁狭窄・弁逆流がみられる症例 半年～1年に1回

中等症弁狭窄・弁逆流がみられる症例 1～2年に1回

軽症弁狭窄・弁逆流がみられる症例 3～5年に1回

明らかな弁機能不全のみられない症例 1～2年に1回
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機械弁置換術後患者に対し
てアスピリン単独投与を行
うべきではない．

III
Harm B D II

機械弁置換術後患者に対
して直接経口抗凝固薬
（DOAC）を投与するべきで
はない．

III
Harm B D II

PT-INR：プロトロンビン時間国際標準化比
［2020年改訂版 弁膜症治療のガイドラインからの変更点］
表47の「機械弁」の内容を流用し，Mindsの推奨グレードとエビデ
ンス分類を追加．第2項を追加．

（日本循環器学会ほか. 2020 666) より改変）

機械弁置換術後遠隔期において抗血栓療法が推奨され
る．機械弁を用いた大動脈弁置換術後は成人期と同様のワ
ルファリン投与を行う（推奨クラス I，エビデンスレベル
C）．一般に心房細動や過去の血栓塞栓症の既往，高度心
機能低下，何らかの過凝固状態などの危険因子がない症例
において，機械弁を用いた場合はプロトロンビン時間国際
標準化比（PT-INR）2.0～2.5を目標としてワルファリン投
与を行う．さらにワルファリンに少量アスピリン（75～100 
mg/day）を追加することを推奨する報告もある 1094)．生体
弁を用いた大動脈弁置換術の3～6ヵ月後以降で危険因子
がなければ，抗血栓療法は不要である．
心機能低下を呈する症例では必要に応じて心保護薬の
投与が推奨される（推奨クラスI，エビデンスレベルA）．

16.4

遠隔期の侵襲的治療の適応と時期
16.4.1
弁閉鎖不全，弁狭窄
表 46 大動脈弁手術後遠隔期の弁閉鎖不全，弁狭窄に
 対する介入の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨

グレード

Minds
エビデンス
分類

大動脈弁閉鎖不全（AR）

有症候性重症 ARに対して
大動脈弁手術を行う． I B A II

無症候性慢性重症 ARで，左
室機能不全（LVEF＜ 50％）
を認めた場合に大動脈弁手
術を行う．

I B A II

無症候性慢性重症 AR で
LVEF ≧ 50 ％ で あ る が，
LVESD＞ 45 mmの症例に
対して大動脈弁手術を考慮
する．

IIa B B II

無症候性慢性重症 AR で
LVEF ≧ 50 ％ で あ る が，
LVEDD＞ 65 mmの症例に
対して大動脈弁手術を考慮
してもよい．

IIb C C1 III

大動脈弁狭窄（AS）

有症候性の重症 ASを有す
る患者に対して介入を行う． I B A II

無症候性の重症 ASを有し，
心機能低下（LVEF＜ 50％）
を認める患者に対して介入
を行う．

I C A III

無症候性の超重症 AS（Vmax

≧5 m/s，mPG≧60 mmHg，
または AVA≦ 0.6 cm2）を
有し，低手術リスクの患者
に対して介入を考慮する．

IIa B B II

LVEF：左室駆出率，LVESD：左室収縮末期径，LVEDD：左室拡張
末期径，AVA：大動脈弁口面積
［2020年改訂版 弁膜症治療のガイドラインからの変更点］
表27の第1，2，4，6項，表32の第1，2，6項より．Mindsの推奨
グレードとエビデンス分類を追加．

（日本循環器学会ほか. 2020 666) より改変）

術後遠隔期の再手術の適応は通常の弁膜症治療のガイ
ドラインに準じる666)．ただし，比較的若年で初回手術を受
けることが多いため，再手術・再インターベンションの適
応，時期，術式を決定する際には，患者の年齢や臨床背景，
再手術となることによるリスクなどを，症例ごとに十分に
考慮することが重要である．再手術は回数が多くなるほど，
また左心機能低下例ほどリスクが高い．
16.4.2
人工弁機能不全，人工弁相対的狭窄
表 47 大動脈弁および僧帽弁の人工弁置換術後遠隔期に
 おける手術の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨
グレード

Minds
エビデンス
分類

左心系人工弁の血栓弁によ
る弁葉の可動制限・症状が
出現した場合に低用量血栓
溶解療法または緊急手術を
行う．

I C A III

心不全症状のある重症の人
工弁狭窄症に対して外科的
再弁置換術を行う．

I C A III
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心不全症状あるいは溶血を
きたす重症人工弁逆流に対
して外科的再弁置換術を行
う．

I C A III

［2020年改訂版 弁膜症治療のガイドラインからの変更点］
表49の第1～3項より．Mindsの推奨グレードとエビデンス分類を
追加．

（日本循環器学会ほか. 2020 666) より改変）

左心系機械弁における血栓弁は予後が不良であるため，
血栓弁による症状が出現した場合は緊急の初期対応が求
められる．低用量血栓溶解療法または緊急手術が選択され
る（推奨クラス I，エビデンスレベルC）．緊急手術の30日
死亡率は全体で10～15％と高値であるが，NYHA心機能
分類 I/II度の患者に限れば5％未満と良好であった 1095, 1096)．
2012年までの閉塞性の左心系機械弁の血栓弁に対する血
栓溶解療法後の 30日死亡率は8％で，血行動態的成功は
70％，塞栓症・出血合併症は14％と高値であった 1097)．し
かし，近年エコーガイド下での緩徐静注プロトコルを使用
した低用量血栓溶解療法に関する研究が発表され，死亡
率は2％未満で成功率は90％以上，塞栓症・出血合併症と
もに2％未満と報告された1097)．手術と血栓溶解療法とのい
ずれにするべきかは，患者や施設ごとに判断されるべきで
ある．
心不全症状のある重症人工弁狭窄・逆流に対して，外
科的再弁置換術を行う（推奨クラス I，エビデンスレベル
C）．重度の溶血をきたす人工弁逆流（多くは弁周囲逆流）
に対して，外科的再弁置換術を行う（推奨クラスI，エビデ
ンスレベルC）．無症状の重症人工弁狭窄・逆流に対して
は，自己弁の際の適応を参考にしながら，再手術であると
いうリスクも考慮に入れ，適応をハートチームで慎重に決
定する．
小児患者の発育による人工弁の相対的狭窄に対する再

手術時期については，まだ確立された適応基準はない．基
本的に人工弁機能不全に準じるが，患者の年齢や再手術
のリスク，その後の再々手術の可能性などを考慮に入れな
がら，ハートチームで症例ごとに決定する．
16.4.3
大動脈弁下狭窄再発
大動脈弁下狭窄は解除後の再発率が約20％であり，再

手術回避率は15年で85％とされる．このため，狭窄解除
術後も心エコー検査などにより定期的なフォローを行い，
圧較差の増強または症状の出現がみられたら再手術を検討
する（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．
16.4.4
右室流出路狭窄
Ross手術の際に同時に施行された，異種・同種心膜な

どを用いた右室流出路再建後の右室流出路狭窄において
は，他の疾患と同様に，安静時の右室流出路の総圧較差
50 mmHg以上，労作時呼吸困難，胸痛，失神前駆症状ま
たは失神などの症状がある場合は，カテーテル治療または
再手術を検討する（推奨クラスIIa，エビデンスレベルC）．
16.4.5
自己弁，人工弁の感染性心内膜炎
活動期感染性心内膜炎の手術適応は，①内科的にコント

ロールできない心不全，②繰り返す塞栓症，③制御困難な
感染，である．非手術例における高い致死率を考慮すると
積極的な加療を検討すべきである．詳細は「感染性心内膜
炎の予防と治療に関するガイドライン（2017年改訂版）」494)

を参照されたい．

17.

僧帽弁狭窄，僧帽弁閉鎖不全

先天性僧帽弁疾患は CHDのなかでも発症率が低く，
CHD剖検例の 0.6～1.2％，臨床例の 0.2～0.4％であ
る1098)．房室中隔欠損やFallot四徴など，他のCHDに合併
することがある．
僧帽弁狭窄（MS）の病因として弁の異形成や低形成を

認める．異形成としては，弁の肥厚，腱索間の狭窄，乳頭
筋の変形や乳頭筋の弁への直接挿入などがある．低形成
では，弁全体の低形成以外に，弁上部狭窄とパラシュート
型僧帽弁に分類することができる．また，大動脈弁狭窄や
大動脈縮窄を合併する場合は「Shone症候群」という．
僧帽弁閉鎖不全（MR）の病因としてMarfan症候群，

Ehlers-Danlos症候群，Loeys-Dietz症候群などに生じる
僧帽弁逸脱，僧帽弁裂隙（cleft），乳頭筋の癒合やパラ
シュート僧帽弁，腱索や乳頭筋の低形成，重複僧帽弁口や
僧帽弁の付着異常（Ebstein病様）などがある．

17.1

術式と術後遠隔期の管理
17.1.1
僧帽弁形成術，経皮的バルーン僧帽弁形成術
先天性MSに対する術式は，弁上部狭窄に対しては弁上
狭窄輪切除，弁性狭窄に対しては交連部切開や弁輪形成術，
乳頭筋分離，腱索修復などがある．心疾患の合併がなけれ
ば形成術の予後は比較的良好である1099, 1100)．MRに対する
形成術は，裂隙の修復，弁輪形成，心膜による弁形成，人
工腱索などがある．
人工弁を小児に使用することは可能なかぎり避けたいた
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め，通常は形成術が選択される 1101)．形成術の成績に関し
て複数の報告があるが，対象疾患も多様であり，施行率や
長期成績などに関して確立されたデータはない101, 1101–1103)．
術後遠隔期に残存狭窄の悪化や再狭窄，逆流の増悪な

どをきたすため，定期的な心エコー検査によるフォロー
アップが必要である．
17.1.2
僧帽弁置換術
重症MSや重症MRで形成術ではコントロールできない
場合に僧帽弁置換術が選択される．小児では生体弁の劣
化が速く，特に大動脈弁よりも僧帽弁では速いため，通常
は機械弁を用いるが，再手術率は高い30)．
術後遠隔期においては，①成長による相対的人工弁狭

窄（小児例），②弁機能不全（血栓弁やパンヌス形成など），
③その他，抗凝固療法による合併症や感染性心内膜炎に
注意して管理する．弁置換術後は凝固能の定期的なチェッ
ク，心エコー検査による人工弁機能や心機能のフォローが
必須である（推奨クラス I，エビデンスレベルC）．特に術
前に心機能低下がみられた場合は長期にわたり心機能の
フォローアップが推奨される（推奨クラスI，エビデンスレ
ベルC）．

17.2

遠隔期の検査
推奨は表43に示した．
弁機能や心機能に関して定期的な心エコー検査が推奨

される（推奨クラスI，エビデンスレベルC）．
機械弁の弁機能不全が疑われる場合には，X線透視で

弁葉の開放角度を確認する必要がある（推奨クラス I，エ
ビデンスレベルC）．弁機能不全を疑う症状があり，心エ
コー法で評価が困難な症例や，臨床症状と心エコー所見に
解離があるような症例に対しては，重症度と血行動態の評
価のために心臓カテーテル検査も考慮する（推奨クラス
IIa，エビデンスレベルC）．フォローアップで心エコー検
査を行う間隔の目安を表44に示した．

17.3

遠隔期の内科治療
推奨は表45に示した．
機械弁置換術後遠隔期において抗血栓療法が推奨され

る．機械弁を用いた僧帽弁置換術後は成人期と同様のワル
ファリン投与を行う（推奨クラス I，エビデンスレベルC）．
僧帽弁位機械弁ではプロトロンビン時間国際標準化比（PT-
INR）2.0～3.0を目標としてワルファリン投与を行う．さら
にワルファリンに低用量アスピリン（75～100 mg/day）を

追加することを推奨する報告もある 1094)．生体弁を用いた
僧帽弁置換術の3～6ヵ月後以降で危険因子がなければ，
抗血栓療法は不要である．
心機能低下，肺高血圧を呈する症例では，必要に応じて
心保護薬，心不全治療薬の投与が推奨される（推奨クラス
I，エビデンスレベルA）．

17.4

遠隔期の侵襲的治療の適応と時期
17.4.1
弁閉鎖不全，弁狭窄
表 48 僧帽弁手術後遠隔期の弁閉鎖不全，弁狭窄に
 対する介入の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

Minds
推奨
グレード

Minds
エビデンス
分類

僧帽弁閉鎖不全（MR）

有症候性重症MRで，LVEF
＞ 30％ の症例に対して僧
帽弁手術を行う．

I B A II

無症候性で，LVEF≦ 60％ 
または LVESD≧ 40 mmの
症例に対して僧帽弁手術を
行う．

I B A II

無症候性で，LVEF＞ 60％ 
かつ LVESD＜ 40 mmであ
るが，心房細動を発症または
安静時 PASP＞ 50 mmHg
である症例に対して僧帽弁
手術を考慮する．

IIa B B II

無症候性で，LVEF＞ 60％ 
かつ LVESD＜ 40 mmであ
り，心房細動の発症もなく安
静時 PASP≦ 50 mmHgで
あるが，耐久性のある僧帽
弁形成が安全に施行可能と
考えられる症例に対して僧
帽弁形成術を考慮する．

IIa C B III

僧帽弁狭窄（MS）

有症候性重症・中等症 MS
に対して僧帽弁手術を行う． I B A II

無症候性重症MSで，運動負
荷で有症状または運動負荷時
に肺動脈収縮期圧 60 mmHg
以上の肺高血圧を合併する
場合に僧帽弁手術を考慮す
る．

IIa B B II
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無症候性重症・中等症 MS
で，新規発症心房細動，塞
栓症の既往がある症例に対
して僧帽弁手術を考慮して
もよい．

IIb C C1 III

LVEF：左室駆出率，LVESD：左室収縮末期径，LVESDI：左室収縮
期末期径係数（=LVESD/体表面積），PASP：肺動脈収縮期圧
［2020年改訂版 弁膜症治療のガイドラインからの変更点］
表12の第3，5（改変），6，7項，表21の第1，4（改変），6項より．
Mindsの推奨グレードとエビデンス分類を追加．

（日本循環器学会ほか. 2020 666) より改変）

初回治療後の狭窄と閉鎖不全に関する再手術回避率は
報告により異なるが 101, 1100–1103)，成人例における後天性の
場合よりも再手術の発生率は高い．再手術では初回手術に
比べて弁置換術の割合が高い．
先天性の僧帽弁疾患は発症率が低いことから，再手術

に関する治療適応の基準は明確ではないが，術後遠隔期の
MS，MRに対する再手術の適応は，通常の弁膜症治療の
ガイドラインに準じる666)．ただし，比較的若年で初回手術
を受けることが多いため，再手術・再インターベンション
の適応・時期・術式を決定する際には，患者の年齢や臨床
背景，再手術となることによるリスクなどを，症例ごとに
十分に考慮することが重要である．
17.4.2
人工弁機能不全，人工弁相対的狭窄
推奨は表47に示した．
基本的に大動脈弁位の場合と同様である．血栓弁による

症状が出現した場合は緊急の初期対応が求められる．低用
量血栓溶解療法または緊急手術が選択される（推奨クラス
I，エビデンスレベルC）．
心不全症状のある重症人工弁狭窄・逆流に対して，外
科的再弁置換術を行う（推奨クラス I，エビデンスレベル
C）．重度の溶血をきたす人工弁逆流（多くは弁周囲逆流）
に対して，外科的再弁置換術を行う（推奨クラスI，エビデ
ンスレベルC）．無症状の重症人工弁狭窄・逆流に対して
は，自己弁の際の適応を参考にしながら，再手術であると
いうリスクも考慮に入れ，適応をハートチームで慎重に決
定する．
小児患者の発育による人工弁の相対的狭窄に対する再

手術時期については，まだ確立された適応基準はない．基
本的に人工弁機能不全に準じるが，患者の年齢や再手術
のリスク，その後の再々手術の可能性などを考慮に入れな
がら，ハートチームで症例ごとに決定する．
17.4.3
自己弁・人工弁感染性心内膜炎
詳細は「感染性心内膜炎の予防と治療に関するガイドラ

イン（2017年改訂版）」494)を参照されたい．
17.4.4
その他
弁置換術後の完全房室ブロックなどがあげられる．

18.

冠動脈異常

先天性の冠動脈異常は，単独で罹患している場合と他
のCHDに合併する場合とがある．有病率は調査した対象
集団により異なるが，0.21～5.79％と報告されている 1104)．
冠動脈異常はAngeliniの解剖学的特徴に基づく分類によ
り，①起始異常および走行異常，②冠動脈に内在する異常，
③終末部の異常，の3つに大別される 1105)．先天性冠動脈
異常は突然死を含む予後不良やCHDの修復方法の選択に
大きな影響を与えるため，適切な診断と経過観察の重要性
が指摘されている 3, 162, 1106)．本項では冠動脈単独の先天性
異常について述べる．

18.1

冠動脈起始異常
18.1.1
左冠動脈肺動脈起始
左冠動脈肺動脈起始は「Bland-White-Garland症候群」

（BWG症候群）とも呼ばれ，左冠動脈が肺動脈主幹部より
起始する異常である 162, 1106)．生後の肺動脈圧低下に伴い，
左冠動脈血流は右冠動脈からの側副路により逆行性に還
流されるようになる．その結果，左冠動脈領域の心筋虚血
を生じ，左室拡大，左心機能低下，僧帽弁閉鎖不全を呈す
る．未治療では乳児期に心不全，突然死をもたらす重症疾
患である 1107)．側副路が発達した症例では成人期に診断さ
れることもある．
診断の手がかりとしては心電図上 I，aVL誘導での深い

Q波が特徴的である．またスクリーニングには心エコー検
査が有用である．確定診断には冠動脈CT，心臓MRIが用
いられる1106)．
欧米のACHDガイドラインにおいて，本症は診断され
次第，手術適応である（推奨クラス I，エビデンスレベル
B3) またはC563)）．術式には，左冠動脈の大動脈への移植や，
肺動脈内にトンネルを用いて大動脈と交通させる竹内法が
ある．術後，大多数の症例では左室の機能と容積の改善が
得られ，それに伴い僧帽弁逆流の減少も認められる．その
ため，合併する僧帽弁閉鎖不全に対する同時弁形成術の必
要性については見解が分かれている1108, 1109)．手術成績は早



106

先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン

期死亡0～16％，遠隔期10年生存率86～100％と報告さ
れている1110)．
竹内法の術後合併症には肺動脈弁上狭窄，バッフル狭

窄・リーク，肺動脈弁閉鎖不全，大動脈弁閉鎖不全などが
挙げられ，冠動脈移植法と比べて再手術率が高いとの報
告がある 1108, 1109)．これらに加え，BWG症候群の一部の術
後症例では，冠動脈狭窄とそれによる左心機能低下や僧帽
弁閉鎖不全が進行することもあるため，定期的なフォロー
アップが必要である．術後の冠動脈形態や心筋還流に問題
が疑われる症例には冠動脈CT，心臓MRI，負荷心筋イ
メージ検査が行われる162, 1106)．
18.1.2
右冠動脈肺動脈起始
右冠動脈肺動脈起始では，冠動脈異常に伴う症状を認

める場合に推奨クラスI（エビデンスレベルC）の手術適応，
無症状患者は心室機能障害や冠動脈異常による心筋虚血
を合併する場合に推奨クラス IIa（エビデンスレベルC）の
手術適応となる3, 563)．
18.1.3
冠動脈対側大動脈洞起始
冠動脈対側大動脈洞起始には左冠動脈右冠動脈洞起始

と右冠動脈左冠動脈洞起始がある．臨床的に問題となるこ
とが多いのは，起始異常の冠動脈が大動脈–肺動脈間を走
行する場合で，若年者の突然死の危険因子として知られ
る 3, 162, 1106)．突然死の原因は，大動脈壁内走行やスリット
状の開口部が運動時に圧排され虚血を生じるためとされ
る．欧米のガイドラインでは，冠動脈異常による虚血症状
あるいは運動負荷による虚血の証明は，推奨クラスI（エビ
デンスレベルB3) またはC563)）の手術適応とされる．また本
症では，無症状であっても心筋虚血，解剖学的高リスク，

心室不整脈などが存在する場合は推奨クラスIIa（エビデン
スレベルC）の手術適応となる3, 563)．
修復術後は，適切な間隔での心エコー検査による定期的

なフォローアップが必要である162)．また状態変化や新たな
症状出現の際は冠動脈CT，心臓MRI，負荷心筋イメージ
検査が推奨される．未修復の右冠動脈左冠動脈洞起始で
は 2～5年ごとの心エコー検査による経過観察が望まし
い162)．

18.2

冠動脈瘻
冠動脈瘻は冠動脈と心内腔，体・肺静脈，冠静脈また

は肺動脈との直接の交通により，心筋灌流がバイパスされ
る状態である．冠動脈造影を受けた成人の0.18％に認めら
れる 1111)．また他のCHDにも合併する 1112, 1113)．流入血管は
右冠動脈が多く 1106)，交通部位は右心系や肺動脈が多
い1114)．
小さな瘻は通常，無症状である．大きな冠動脈瘻は経年

的に増大し，心筋虚血，心室容量負荷による心不全，感染
性心内膜炎，肺高血圧症，冠動脈瘤形成，冠動脈血栓形
成などの危険因子となる 1114)．こうした症例では治療適応
があり，カテーテルによる閉鎖や外科的結紮術が行われる．
周術期または遠隔期の心筋梗塞合併はまれではなく，冠動
脈疾患治療の知識を有する小児循環器科医，循環器科医，
心臓血管外科医によるレビューで治療適応を決定すること
が望ましい3)．
未修復例，修復後例ともに適切な間隔での心エコー検査

による定期的なフォローアップが必要である．また術後に
虚血が疑われる場合は冠動脈CT，心臓MRI，負荷心筋イ
メージ検査で評価を行う162)．
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