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改訂にあたって
　近年，先天性心疾患の手術成績は，心エコー検査を中
心とする種々の非侵襲的検査ならびに心臓カテーテルに
よる正確な診断や心臓外科手術の進歩によって大きく改
善し，最重症のチアノーゼ型心疾患においても最終手術
後の長期生存例が増えてきており，その結果の顕著な現
れが成人先天性心疾患患者の増大である．いっぽう，重
症あるいは複雑な先天性心疾患にしばしばみられるよう
に，最終手術（definitive repair）終了後であっても，各々
の疾患に特徴的な，術前から存在し術後にも残存する遺
残症や術後に新たに生じる続発症を持つ患者には，これ
らを十分認識したうえで，事故を回避しつつ，しかも
QOLを損なわないように経過観察を行うことが肝要で
ある．さらに，先天性心疾患術後においては，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，再建に用いる補填材料，使用した血液製剤
など，時代によって異なる種々の要因によって，心肺の
形態的・機能的状態や関連臓器の障害の有無や程度に大
きな差異があり，個々の患者の術後状態は，同じ疾患，
同じ術式であっても千差万別であることに留意する必要
がある．このように種々の要素が複雑に絡み合う術後の
状況下にあって，しかも，患者の増加が顕著であること
を勘案すると，術後遠隔期の管理や再侵襲的治療の適応
ならびに方法についての標準的ガイドラインを提示する
意義は大きいと言える．
　本ガイドラインは，見やすく簡単に理解でき，多くの
医療関係者に役立つガイドライン作成を基本方針とし，
各疾患に共通する項目を総論で述べ，疾患に特徴的な問
題を各論に記載した．適応基準クラス分類とエビデンス
のレベルについては後に示す．前述したように，現在，
先天性心疾患術後症例は増加し，これに比例して再侵襲
的治療が必要な症例は増えてきており，疾患によっては
数年前と比較して集積したデータの報告が増加した症例
が少なくない．したがって，今回これらを反映すること
を主眼に部分改訂を行った．また，項目については前回
のガイドラインを踏襲したが，新たに“大動脈拡張”を
追加し，一部項目に名称を変更したものがある．この他
の項目の追加として“左心低形成症候群”が候補に挙が
ったが，現状では長期生存症例数などに課題があるため，

ガイドラインとして提示するには時期尚早であるとし
て，次回以降の改訂での検討に期待することになった．
　ガイドラインは，できるだけ多くの症例を分析した確
固たるエビデンスをベースに作成するのが好ましいが，
先天性心疾患は，多くの構造異常を含んでおり，構造異
常の組み合わせも複雑で，長期予後について比較的多数
の症例数を対象とする分析は一部の疾患を除いて少な
い．また，重症疾患の中には近年ようやく長期生存例が
でてきたものがあることなどから，術後遠隔期の合併症
の発生頻度や侵襲的治療の適応についての明確なエビデ
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）であったが，本ガイ
ドライン作成班会議において本邦の小児循環器ならびに
小児心臓外科のエキスパートが，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．これを参照するにあたって，先天性心疾
患に対する外科手術は，手技，アプローチ，心筋保護法
などが大きく変遷しており，今後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いていただきたい．

適応基準クラス
クラスⅠ： 有用性・有効性が証明されているか，見解

が広く一致している．
クラスⅡ： 有用性・有効性に関するデータあるいは見

解が一致していない場合がある．
　　　Ⅱa： データ・見解から有用・有効である可能

性が高い．
　　　Ⅱb： データ・見解から有用性・有効性がそれ

ほど確立されていない．
エビデンスのレベル
レベルＡ： 複数の無作為介入臨床試験やメタ分析で実

証されたもの．
レベルＢ： 単一の無作為介入臨床試験や，無作為介入

でない臨床試験で実証されたもの．
レベルＣ：多くの専門家の意見が一致したもの．
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Ⅰ 総論

1 経過観察の必要性

1 先天性心疾患に対する外科治療の
変遷と術後状態

　我が国における先天性心疾患に対する手術は，1951
年，動脈管開存結紮術の成功第一例に始まり，5年後の
1956年にはファロー四徴に対する人工心肺を用いた開
心術の成功例が得られ，以来，半世紀以上が経過してい
る．
　この間，絶え間なく各疾患における術式の開発・改良
が進展していることは言うまでもないが，関連技術の進
歩も時代とともに進んでいる．すなわち，1970年代か
ら1980年代にかけての人工心肺装置の改良と膜型肺の
導入は長時間体外循環を可能にし，心筋保護液の導入と
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年代にかけての限外濾過1），2）の導入などの開心
補助手段の進歩は，特に若年患者の術後状態を著しく改
善させ，その結果，重症疾患や新生児・乳児期早期手術
の安全性が向上し，1990年代に入って手術全体に手術
時期の低年齢化と適応拡大が進行した．さらに，成長す
る可能性がある自己組織を用いた再建手術3）－5）の導入に
より，複雑疾患に対する修復手術時期も低年齢化を促進
させ，この低年齢化や小切開による低侵襲手術の普及は
術後小児患者の精神的負担を軽減させた．2000年代に
なると先天性心疾患外科治療の標準化が進み，新生児期
手術成績は重症疾患を含めて大きく改善した6），7）．この
流れの中で先天性心疾患患者の生命予後は著明に向上
し，現在までに累積した先天性心疾患術後患者は全国で
40万人以上に上ると推測される8）．
　過去60余年の間，手術成績が向上するにつれて，手
術時期と術式選択の主眼は，救命という姑息的な目的か
ら，遠隔期におけるQOL の向上という，より高い根治
性の獲得が重要視されるようになり，時代の変化ととも
に全体として手術の方法や考え方は大きく変化してき
た．その結果，初期の手術を受けた患者では，術前から
の，あるいは手術に直接起因した機能障害や不完全な手
術に関連した多くの形態・機能異常が見られることが少
なくなかったが，最近の手術では多くの疾患で新生児期
から修復手術完結までの時期が短縮し，術後心肺機能は

著しく向上している9）．
　先天性心疾患術後においては，疾患，術式の種類によ
る違いのみならず，手術時年齢，補助手段の種類，再建
に用いる補填材料の種類，使用した血液製剤の種類など，
時代の変遷に関連した多くの要因により，心肺の形態的・
機能的状態や関連臓器の障害の有無は大きく異なり，さ
らには手術に関連して受けた説明内容についても時代背
景が関連するので，精神神経発達や社会的影響を含めた
個々の患者の術後状態は，たとえ同じ疾患，同じ術式の
中でも千差万別であるといえる．
　したがって，個々の術後患者を診る場合には，これら
の外科治療手段の改良の歴史の中で，どのような背景で
外科治療を受けたのかを多角的に把握することは重要と
思われる．そして，根治性の高い一部の軽症疾患を除い
て，小児期から成人期に至るまでは特に慎重な経過観察
ならびに専門施設での治療10），11）が必要であり，さらには
中年期から老年期に至るまでの極めて長期にわたる経過
観察も今後は重要になると考えられる．

2 先天性心疾患術後の遺残症，続発
症，合併症

　現在，ほとんどの疾患に対して修復手術が可能となり，
良好な手術成績が期待できるようになっている．中でも
動脈管開存，心房中隔欠損，心室中隔欠損などの単純疾
患では，通常，術後には完全に，あるいはほぼ完全に治
癒した状態が期待できる．また，ファロー四徴，両大血
管右室起始，完全大血管転位などの多くの複雑疾患につ
いても適切な時期に修復手術が行われていれば，良好な
手術成績が得られるようになっている．さらに，単心室
や三尖弁閉鎖，近年では左心低形成症候群などの重症複
雑疾患についても，Fontan術などのチアノーゼを消失さ
せる手術が普及し，比較的良好な手術成績が期待できる
ようになっており，現在もなお長期遠隔期におけるより
良好なQOL 獲得を目指した改良が積み重ねられている．
　長期生存例の増加に伴い，疾患ごと，術式ごとにおけ
る術後の問題点の特徴が明らかになり，よりよいQOL 
を求める観点から再手術などの侵襲的治療が積極的に考
慮されるようになっている．すなわち，単純疾患以外の
多くの疾患では，手術に使用した人工物の変性や成長に
伴う形態変化などによる狭窄病変や弁機能不全が進行す
ることがある12），13）．これは不完全な手術手技に起因す
る短絡や狭窄の残存・再発病変のみならず，各疾患，各
術式に特徴的なわずかな形態・機能異常が，適切な手術
にもかかわらず進行して，治療を必要とする病変になる
可能性があることを示している．この観点から，多くの
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循環不全の遷延，長期挿管などが脳神経系後遺障害に関
連することがあり，新生児・乳児などの低年齢児では出
血などの脳合併症も生じやすい19），21）．反面，その後の経
過が良好であれば，特に若年者ほど回復する可能性も高
いと考えられている．いずれにせよ，これらの遺残症，
続発症，合併症の発生・進行状態については個人差が大
きく，またそれぞれの病変の長期経過については現在エ
ビデンスとして把握できているものはまだ少なく，先天
性心疾患の術後における長期の経時的経過観察が重要か
つ不可欠と考えられる．

3 術後の経過観察のポイント
　先天性心疾患術後の状態は個人差が大きく，小児患者
の特徴を十分に把握した上で行うことが望ましいこと，
そして成長期から成人期以降にかけての極めて長期にわ
たる経過観察が必要になること，この2 点が大きな特徴
である．
　また，小児では成長という成人にはない活発な生体活
動があり病態変化が早いこと，異物に対する反応は成人
よりも高度で，感染などの二次的影響を受けやすいため，
自己組織を使用しても形成・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が異なることにより形態的
変化が進行する可能性があること，などの特殊性がある．
これらの点で経過が良好であっても，複雑疾患では成長
期における定期的な経過観察は不可欠である．
　症状を自ら表現できない乳幼児における経過観察で
は，理学所見や検査所見に加えて，両親の病状理解と経
過観察に対する協力が重要である．既述したように疾患
や術式に特徴的な問題点のほかに，個々の特徴をふまえ
た観察のポイントを両親に分かりやすく説明する必要が
ある．両親の理解不足や誤解は，小児患者の身体発育と
精神発育にも大きな影響を与える可能性がある．
　幼年期，学童期については，程度の差こそあれ，成長
のためには適正な身体運動が必要不可欠であることを考
慮すると，患者の術後心肺機能に見合った運動をむしろ
積極的に促進すべきである．成長後の社会的な自立の重
要性を考慮すると，体育や学校行事，課外活動への参加
についても過度に制限を加えるべきものではない．いっ
ぽう，心不全や突然死の可能性がある不整脈が疑われる
場合には，十分な説明と対処が必要である．
　小児患者が小学校高学年から中学生以降になって自我
に目覚める時期においては，患者の性格に応じた管理指
導が必要になり，経過観察における状態把握は親の主観
を介さない，本人とのコミュニケーションも重要になる．
ことに運動時の症状などは，親も理解していないことが

先天性心疾患に対する治療は，根治手術であっても必ず
しも完全な治癒を保証するものではないと言える．以前
からよく用いられていた，完全な治癒を意味する「根治
術」という言葉は近年使われなくなりつつあり，代わっ
て修繕するという意味で「修復術」という言葉が多く使
われている．例えばファロー四徴の修復術において，右
室流出路狭窄のように術前からあったものが術後に残存
するものは「遺残症」として，肺動脈弁逆流のように術
前にはなかったものが術後に新たに生じるものは「続発
症」として理解され，すべての複雑疾患にはそれぞれ特
徴的な遺残症，続発症が存在する．主なものは遺残短絡，
左右心室の流出路や大血管，大静脈などの狭窄，半月弁
や房室弁の逆流や狭窄である．また，心房や心室に対す
る手術の直接侵襲や残存する圧・容量負荷に関連する不
整脈が，再手術の対象になることもある14）．これらが進
行する要因は様々で，再建・形成箇所の成長に伴う変形，
あるいは相対的成長障害，渦流などの血流異常による組
織増殖や瘤化，人工物の硬化変性や膨隆，感染による二
次的変性などがある．近年における高精度の診断技術に
より，わずかな遺残症，続発症でも診断可能であるが，
必ずしもすべてに治療が必要ではなく，再手術やカテー
テル治療などの適応になるのは一部であり，初期治療と
同様，一定の適応基準が確立されつつある．Fontan術に
ついては，術後のFontan循環そのものが正常な循環では
ないことから，蛋白漏出性胃腸症，肺動静脈瘻などの特
徴的な合併症15），16）が知られている．修復後遠隔期に外科
的治療が必要である疾患においてもほとんどの疾患は低
い危険率で治療がなされるが，Fontan術後遠隔期の外科
治療介入はいまだに1割前後の危険率を伴うとされてい
る17）．
　不整脈は先天性心疾患術後に最も高頻度にみられる遺
残・続発症である．自覚症状を伴わないことが多いが，
中には突然死18），19）の原因になりうる場合があるので，
単純疾患を含めて長期的かつ定期的な不整脈検索が不可
欠である．
　非特異的な合併症として，脳神経系の後遺障害20），横
隔神経麻痺，反回神経麻痺，胸郭の変形，ケロイドなど
があり，それぞれ患者のQOL 低下要因，あるいは社会
適合性を低下させる原因となる可能性がある．開心術の
手術侵襲は大きく，成人心臓手術における一時的な術後
高次機能障害が報告されている．先天性心疾患術後にお
いても開心術直後には呼吸負荷が増大するため，特に低
年齢児では一時的な運動精神発育遅延が見られることが
ある．一定時間以上の完全循環停止施行例，術後急性期
における一時的ショック，高度の循環不全や低酸素血症，
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少なくない．特に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指導を行い，再手術の可能性につい
ても，不安を助長するような指導よりも，自己の目的意
識を持たせるような説明が望ましい．
　成人後の患者については，成人としての本人の意思を
尊重した診療が不可欠になる．手術の危険率が高かった
時代の手術例では，手術の完成度が低いことから遺残症
や続発症の可能性が高く，とりわけ経過観察の重要性が
高い．反面，再手術に対する過度の恐怖感がある可能性
があり，症状把握には注意を要する場合がある．成人後
の先天性心疾患術後患者管理には，患者意識への配慮や
生活習慣病予防の観点などから，専門性を備えた独自の
管理体制を構築することが先天性心疾患修復後患者の
QOLの向上につながる22）．

2 人工材料の耐久性

1 はじめに
　先天性心疾患の解剖学的，機能的修復においては人工
材料の使用が必要不可欠な場合が多い．しかし短所とし
て，生涯における感染の可能性のほか，その耐久性の問
題や成長に伴うサイズのミスマッチなどによる再手術の
可能性があげられる． 

2 パッチの耐久性
　先天性心疾患修復術において，欠損孔や狭窄部を修復
する際に，パッチは必要不可欠なものである．パッチは，
使用する場所やそのハンドリングのよさなどにより様々
な素材が用いられ，例えば自己心膜（新鮮，もしくは
glutaraldehyde処理），Dacron，Hemashild，expanded 
polytetrafluoroethylene（ePTFE）などが使用される．い
ずれの素材も基本的には成長は望めないため，近隣の自
己組織の成長などによって再手術が回避されることを期
待し再建が行われる． 
　いっぽう，心室中隔欠損閉鎖に自己心膜を使用した場
合，新鮮自己心膜，glutaraldehyde処理自己心膜にかか
わらず瘤形成することが報告されており23），24）自己心膜
のみで圧負荷がかかる場所にパッチをあてることは検討
を要する．したがって，修復する場所や，圧を考慮しパ
ッチを選択する必要があると考えられ，高い圧負荷がか
かる場所ではDacronやHemashieldパッチなどの人工材
料が用いられることが多い．しかし，術後急性期ではパ
ッチはむき出しであり，血流ジェットがパッチにあたる
ことにより溶血することがあり，自己心膜を他の人工材

料で裏打ちすることで補強し用いることもある（レベル
B）25）．
　他の重要な遠隔期問題点として，パッチの変性，石灰
化がある．異種心膜を材料としたパッチは石灰化し，狭
窄などを起こす．したがって，ファロー四徴などの右室
流出路再建にはePTFEがその素材として用いられるよ
うになり，monocuspなどにも応用され26），その形状も
近年工夫されておりその短期成績も良好であるとされる
（レベルC）27），28）．また，肺動脈形成にパッチを用いる
場合にはパッチのハンドリングのよさだけでなく，その
素材の遠隔期の特性に注意を要する． 
　パッチ素材は成長しないことや石灰化などの素材の変
性が問題点としてあげられる．これら問題点を解決すべ
く，例えば，自己組織再生素材を応用したbiodegradable 
graft materialによるパッチ作成など，さまざまな試みが
行われている29），30）．

3 人工弁の耐久性
　小児期の弁疾患に対し，患児の成長，抗凝固療法など
の観点から，まず弁修復が試みられるが，それが姑息的
修復となる場合が多い．それらのケースで内科的コント
ロールが不能であると，人工心臓弁置換が選択される． 
　人工心臓弁は，主に生体弁と機械弁に大別される．生
体弁は抗血栓性に優れ，生理的中心流を有するという優
位点があげられるが，耐久性に問題点がある．それに対
し，機械弁は耐久性に優れるが，抗血栓性，人工弁圧較
差などの問題点がある．

①生体弁

　生体弁は，1970年代よりさかんに応用されるように
なったが，その問題点は長期の耐久性である．初期の生
体弁は，ブタ大動脈弁尖を高圧glutalaldehide処理した
ものなどがあったが，耐久性が不十分31）であった．した
がって，組織の低圧処理や，stentへのマウント方法を
変更し，Carpentier-Edwardsウシ心膜弁（CEP）や，ブ
タ大動脈弁尖に対し無圧固定処理を行うなどの改良を行
ったMosaic生体弁など様々な生体弁が開発された．
CEP弁は，その大動脈弁位の成績として10年で血栓塞
栓症発症回避率91％～92％，再弁置換回避率は87％～
91％32），33）とされ，また，その長期安定性も報告されてお
り34），生体弁の耐久性は向上してきている（レベルB）．
さらに，1990年代後半には，Valsalva洞など大動脈弁基
部構造を温存したステントレス生体弁が開発され，有効
弁口面積も大きく，より生理的な流速が得られ35），耐久
性も満足できるものとして，現在に至っている（レベル
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C）． 

②機械弁

　機械弁は，1960年代にボール弁が開発されて以来，
傾斜円盤型の一葉弁，その後St. Jude Medical弁に代表
される二葉弁へと変遷し，現在ではpyrolite carbonを用
いた二葉弁が主流になっている．機械弁の問題点である
血栓性を解決するため，これまで，特にhinge部分の改
良が加えられ，抗血栓性を高めている．CarboMedics弁
では10年で，弁関連死亡回避率は大動脈弁位が92.7％，
僧帽弁位が85.4％，血栓塞栓回避率は大動脈弁位が81.8
％，僧帽弁位が85.7％と報告されており36），ATS弁では
10年で，弁関連死亡回避率は大動脈弁位が99.2％，僧
帽弁位が94.6％，血栓弁となる確率は0.04％ /patient-
year，血栓塞栓症は1.1％ /patient-yearと安定した成績と
なっている（レベル C）37）． 

③右心系に対する人工弁置換術 

　先天性心疾患に対する治療成績が向上するにつれ，術
後遠隔期QOLの観点から右室機能が注目されている．
したがって，右心系に対する弁置換術の成績がさかんに
検討されるようになってきた． 
　先天性心疾患に対する肺動脈弁置換は，代表的なもの
として，Ross手術の際の右室流出路再建，肺動脈閉鎖
兼心室中隔欠損に代表される肺動脈狭窄・閉鎖修復術後
の再右室流出路再建などが考えられる．特に，遠隔期肺
動脈弁閉鎖不全による右室拡大，機能不全が明らかにさ
れ，二次的三尖弁閉鎖不全により右室機能不全はさらに
増悪する．したがって，肺動脈弁置換の時期選択は非常
に重要であるが，いまだに右心系弁置換の時期にgold 
standardはない． 
　まず，肺動脈弁置換に用いられる人工弁の種類は，抗
凝固療法が不要であることや機械弁より遠隔成績が良好
であるとされる38）ため主に生体弁が用いられる．しかし
近年，機械弁でも抗凝固療法を確実に行えばその再手術
率はHomograftより良好であるとする報告もあり39），症
例により十分な検討を必要とする．諸外国では
Homograftがよく用いられるが，我が国では使用が限ら
れるため，Xenograft人工弁が主に用いられる．ステン
トつき生体弁の耐久性は，10例中1例（経過観察期間：
最長12.2年）のみ再手術が行われ，良好な成績と報告
されている40）．また近年，stentless生体弁41）やウシ弁つ
き内頚静脈グラフト42）を肺動脈弁位に使用し，短期成績
は良好であると報告されており，今後の長期成績の検討
が期待される． 

　三尖弁置換術も，肺動脈弁置換術と同様，弁置換術の
なかで比較的まれな術式であるが，不可逆的な右室拡大，
右室機能不全を来たす前に手術介入を行うことが推奨さ
れる（クラスⅡb，レベルC）．機械弁，生体弁双方とも
用いられており，施設によりその利用頻度は異なる．20
年の生存率は機械弁68.3±10.6％，生体弁は54.8±12.1
％で，弁機能不全はそれぞれ97.8±4.2％，90±5.5％で
あり，早期死亡率，再手術，中期死亡率は両弁に差はな
く，機械弁を推奨するとの報告43）がある．一方，5年生
存率は機械弁，生体弁それぞれ60±13％，56±6％， 5
年再手術回避率は91±9％，97±3％であり，生体弁は
特に若い世代には良い適応であるが，より長期に再手術
を回避したい症例には機械弁も有用との報告がある44）． 

④左心系に対する弁置換術 

　大動脈弁置換術，僧帽弁置換術では，人工弁の耐久性
に関する報告は多く，機械弁ではその耐久性は安定して
いる．20年以上の使用経験のあるSt. Jude弁の耐久性に
ついては，最長24.8年の観察にて，血栓塞栓症回避率
は大動脈弁置換，僧帽弁置換でそれぞれ86％，81％，
弁関連死回避率はそれぞれ93％，91％，再手術回避率
はそれぞれ99％，97％，血栓弁回避率はそれぞれ99％，
98％，弁の構造的な不具合が起こったのは僧帽弁置換
の1例（0.06％）であったと45）されている．しかし，機
械弁は，抗凝固療法を一生続ける必要がある46）．それに
対し生体弁では，CEP弁は10年で血栓塞栓症発症回避
率91～92％，再弁置換回避率は87～91％と報告されて
いる．年齢，遠隔期耐久性，そして，抗凝固療法の必要
性を考慮に入れた慎重な人工弁選択が必要である（クラ
スⅡa）． 

⑤Patient - prosthesis mismatch 

　先天性心疾患に対する人工弁置換術では，患児の成長
を考えなくてはならない．成人症例においては，大動脈
弁置換では人工弁有効弁口面積／体表面積の値を
0.85cm2/m2以上にすることで予後が改善されると報告47）

されるなど，人工弁のサイズ選択では0.8cm2/m2の値が
一般に推奨されているが，先天性心疾患では，患児，疾
患によって使用できる人工弁のサイズは規定されるた
め，術後の経過観察のポイントとして人工弁サイズの評
価を常に念頭に入れる必要がある． 
　これらの問題点を解決するため，吸収性 scaffoldを用
いた再生治療を応用した人工弁48）が研究されており，将
来の臨床応用が期待される． 
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4 人工血管
　先天性心疾患では，患児の成長を考慮し，人工血管を
そのまま用いた血管再建の頻度は少なく，一部分を切り
取りパッチ状にして使用する．以前は生体材料人工血管
として，glutaraldehyde処理やエポキシ処理した異種人
工血管49）が用いられたが，架橋処理による石灰化変性な
どの劣化の問題により，最近は主に合成高分子人工材料
の人工血管が用いられる．人工材料の耐久性は十分と考
えられ，経年の構造劣化により人工血管が破裂したとい
う報告は少ない（レベルB）50），51）．
　また，遠隔期の問題点として，抗血栓性があげられる．
人工血管内腔の血栓付着を防ぐためには，抗血栓性素材
にてcoatingする，血管内を内膜化させるなどの方法が
あるが，人工血管内を完全に内膜化させることについて
は臨床応用できておらず，血栓形成，感染などのリスク
を常に負っている．
　その観点から，近年，再生医学技術を応用した人工血
管が研究されている．布製人工血管に生体組織の細胞を
播種する方法52）や，生体分解性ポリマーに培養細胞を播
種し作成する方法53）などが報告されており，後者は，ポ
リマーが吸収されると生体内で血管組織に似た組織が再
生されるとされており，小口径人工血管や成長が期待さ
れることから小児への応用が待たれる．

3 心不全

1 はじめに
　患者の日常生活管理上，遠隔期の問題点として心不全
は重要な位置を占める．先天性心疾患術後遠隔期の心不
全は，主に慢性心不全で，時に急性増悪を来たし急性心
不全治療を必要とする場合がある．日本循環器学会『慢
性心不全治療ガイドライン』（松崎益徳班長）と日本小
児循環器学会学術委員会（石川司朗班長）作成の『小児
心不全薬物治療ガイドライン』を参照54），55）．

2 心不全の病態
　心不全は，従来から“心臓機能障害により静脈圧上昇
と心拍出量低下を来たし身体各組織の酸素需要に見合う
血流が保持できない状態で，運動能低下，不整脈頻発，
生存率低下を招来する症候群であり，乳幼児期では体重
増加不良を招来する”と定義されている56），57）．慢性心
不全では，労作（運動）制限，労作（体動）時息切れ，
浮腫，不整脈などの症状，心室収縮・拡張機能異常，神

経内分泌系の活性化（交感神経系，レニン・アンジオテ
ンシン・アルドステロン系，サイトカイン，ナトリウム
利尿ペプチドの上昇など）などの共通所見が認められ
る54），55）．最近，先天性心疾患でも同様の症候，検査結果
が認められ，心不全の病態が存在することがわかってき
ており，多くの報告がみられている58）－74）．しかし，先
天性心疾患は，疾患の種類，循環動態が多彩で，弁狭窄
閉鎖不全，左右シャント，体循環右室，心室低形成，内
因性心筋異常など，心不全の原因は様々である．また，
右室機能不全を認めることが多く75），76），カテーテル治
療，再手術が有効であることが少なくない（レベルC）．
　心不全では種々の代償機構が働き心拍出量の低下は軽
減され，血管内体液総量が増加する．代償機構として心
臓自体のFrank - Starling機構，心血管系に作動する種々
の神経体液性因子などが複雑に関与する．昇圧系因子（交
感神経系，レニン・アンジオテンシン・アルドステロン
系，エンドセリンなど）と降圧系因子（ナトリウム利尿
ペプチド系，一酸化窒素（NO）など）が血圧と体液維
持に重要な働きをする．心不全ではノルエピネフリン，
アンジオテンシンⅡ，エンドセリンⅠなどの産生が亢進
し，各々β受容体，アンジオテンシン受容体，エンド
セリン受容体を活性化する．その結果，心筋と血管平滑
筋細胞内のカルシウム濃度が上昇し，心収縮力の増強と
血管トーヌス亢進がおこる．これらは局所因子としても
作用し細胞増殖・分化を促進する酵素を活性化するため，
心筋肥大・線維化および血管平滑筋増殖（心血管リモデ
リング）が促進される．降圧因子であるナトリウム利尿
ペプチドの産生も亢進する．血管内皮の一酸化窒素産生
は低下し，これによる血管拡張能低下と前述の昇圧系因
子産生亢進は末梢循環不全の一因となる．慢性心不全で
は，これらの昇圧系因子の作用を抑制することが治療の
基本となる（クラスⅡb，レベルB）（図1）55）．　

3 左心不全と右心不全
　術後遠隔期の心不全には，心室機能障害による慢性心
不全と心血管構築異常に由来する心不全／循環不全があ
る．病態の特徴から左心不全と右心不全に分ける．左心
不全には，手術による心筋保護と関連した機能障害，大
動脈狭窄，大動脈縮窄残存に伴う左室圧負荷，大動脈弁
閉鎖不全，僧帽弁閉鎖不全に伴う左室容量負荷による心
不全などが存在する（表1）．先天性心疾患では，右室
機能が長期予後に重要な影響を及ぼす疾患が多い．右心
不全の原因となる疾患を（表2）に示したが，今後，フ
ァロー四徴や心外導管を用いた右室流出路再建術後にお
ける，肺動脈弁閉鎖不全による右室容量負荷に伴う右心
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不全対策が重要視されると考えられる．　

4 慢性心不全の薬物治療
　治療の基本は，心血管保護療法（心血管リモデリング
の抑制）による患者の症状・予後の改善である．分子循
環器病学の進歩は，心不全時の病態に影響する神経体液
性因子の重要性を明らかにし，心血管リモデリングが
β遮断薬，アンジオテンシンⅡ受容体拮抗薬（ARB），
ET受容体拮抗薬により抑制されることを示した．一方，
成人を対象として大規模臨床試験によるアンジオテンシ
ン変換酵素阻害薬（ACEI）やβ遮断薬などは心不全患
者の症状・予後を改善することが示されている77）－81）．
これらの事実は心血管リモデリングの抑制，交感神経賦
活に基づく心血管系の負荷軽減を目指す治療の妥当性を

示す．最近の知見から，無症状であっても心室収縮不全
を示す心疾患患者ではACEI，β遮断薬の投与が推奨さ
れている82），83）．しかし，高度の心室機能障害例への投
薬には十分な監視が必要である．K保持性利尿薬スピロ
ノラクトンも予後改善に有効性が示され，その抗アルド
ステロン作用が注目されている77）．さらに，ARBも心
不全治療に有効であることが明らかにされた79）．このよ
うに成人では慢性心不全治療指針として，ACEI，ARB，
およびβ遮断薬が無症候性の時期から使用が推奨され
ている54）．いっぽう，小児に対して上記の成人に対する
治療法がそのまま適応できるかは不明である．慢性心不
全の病因が異なること，大規模臨床試験によるエビデン
スがないことなどがその理由である．しかし，大規模臨
床試験のない先天性心疾患領域でも，ACEIやβ遮断薬
の臨床試験が行われ始めている84）－88）Fontan術後や右心
室を体心室とした成人患者でACEIとARBの治療効果
をみている85），86）が，運動能の改善には至っていない．
ただし，これらの報告では使用期間が短い点など，今後，
さらに検討すべき余地がある．

5 急性増悪時の治療
　治療の基本は，低下した心臓ポンプ機能の刺激と亢進
した血管トーヌスの適正化により危急的循環を立て直す
ことである．心不全治療の基本は安静と体温管理である．
重症度に応じて睡眠導入薬（鎮静薬），塩酸モルフィン，
塩酸クロルプロマジン（末梢血管拡張作用も有する）な
どによる安静・鎮静，経管・経静脈栄養および人工呼吸

図1　慢性心不全時の主な神経体液性因子と治療薬の関係（文献55より引用）

アンジオテンシン
AT1受容体拮抗薬

心筋障害
前負荷・後負荷増大

ジギタリス

β遮断薬

ACE阻害薬

スピロノラクトン

慢性心不全時の病態と神経体液性因子

〈降圧系〉
ANP， BNP分泌
（亢進）

血管内皮，NO産生
（低下）

　　〈昇圧系〉
圧受容器機能（低下）
交感神経　　（亢進）
レニン・アンジオテンシン・
アルドステロン系（亢進）
エンドセリン分泌（亢進）

慢性心不全治療薬

心血管系リモデリング
（心筋肥大・繊維化
血管平滑筋増殖）

血管内皮機能障害
血管収縮

体液貯留

刺激作用：
抑制作用：

表2　右心不全の原因
1．Fontan術後（中心静脈圧上昇，心室機能不全）
2． 三尖弁疾患術後（エプスタイン病，人工弁置換術後， 
閉鎖不全残存）

3．ラステリー型術後（導管狭窄，閉鎖不全）
4．ファロー四徴術後（肺動脈閉鎖不全），肺動脈狭窄
5．肺高血圧残存

表1　左心不全の原因
1．手術による心筋保護と関連した機能障害
2．大動脈狭窄，大動脈縮窄残存に伴う左室圧負荷
3．大動脈弁閉鎖不全，僧帽弁閉鎖不全に伴う左室容量負荷
4．完全大血管転位心房内転換術後
　 （Mustard，Senning術後，体心室機能不全）
5．修正大血管転位術後（体心室を右心室とした場合）
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管理を行い，酸素需要低下に努める．また，体温の適正
化は心臓の仕事量を軽減し，組織代謝性アシドーシスを
改善する．酸素投与も有効である（レベルB）55）．血管
内体液量減少に利尿薬を，心収縮性低下と低血圧の改善
にカテコラミンを用いる．ドパミンは血圧上昇作用が，
ドブタミンは左心への充満圧低下作用が強く，併用効果
も期待できる．イソプロテレノールは徐脈例に投与する
ことがあり，エピネフリンは著明な血圧低下を伴うショ
ック時に使用する．心不全時には心筋β受容体の感受
性が低下し末梢血管抵抗が上昇しているため，最近はカ
テコラミンにかわりβ受容体を介さず細胞内サイクリ
ックAMP濃度を上昇させ，強心作用と末梢血管拡張作
用を発揮するホスホジエステラーゼⅢ（PDE）阻害薬（ア
ムリノン，ミルリノン，塩酸オルプリノン）またはアデ
ニル酸シクラーゼ賦活薬（塩酸コルホルシンダロパート）
が用いられる機会も増加している．さらに，前負荷／後
負荷軽減にNO供与体である硝酸・亜硝酸薬（ニトログ
リセリンなど）が選択される．これは末梢循環不全の一
因である血管内皮のNO産生低下を補う治療とも解釈で
きる．カテコラミンなどの経静脈的強心薬からの離脱時
に経口強心薬（デノパミン，ドカルパミン，ピモベンダ
ン）が有効なことがある（レベルC）．　

6 侵襲的治療
　慢性心不全で薬物治療が無効な場合，再手術が検討さ
れる．術後の遺残症や続発症は原疾患によって異なるの
で，再手術々式も様々である．補助循環や左室部分切除
術などの手術療法も用いられる89），90），（表3）．また，我
が国においても2004年以降，重症心不全に対して心室再
同期療法（CRT：Cardiac Resynchronization Therapy）が
実施されている．心臓移植は最も確実な治療手段であり，

2010年7月の改正臓器移植法の施行により，法律上も15
歳未満の小児からの臓器提供が可能となった91）．しかし，
将来の提供数がどのようになるかは予測できない．

①心不全と伝導障害

　慢性心不全患者では，しばしばQRS幅の拡大を認め，
重症例では30～50％の例で何らかの心室内伝導障害を
有している．心室内伝道障害は慢性心不全の予後規定因
子のひとつであり，QRS幅の拡大と患者の予後は相関
する．左脚ブロックのような左室の伝道障害が存在する
と左室壁の収縮は一度に開始されず左室自由壁は遅れて
収縮（左室内同期不全：dyssynchrony）し，壁運動は非
協調的となり，収縮期血圧，心拍出量，＋ dP/dtは低下
する．左室両乳頭筋のdyssynchronyは僧帽弁閉鎖不全
を招き，QRS幅が広いほど僧帽弁逆流時間は延長する．
心室収縮の終了は遅延し，左室拡張の開始は遅れ拡張期
流入時間は短縮し有効な左室流入が得られなくなる．左
室伝導障害が存在すると，遅れて興奮する左室心筋は高
い壁応力の存在下で収縮を開始しなければならず，外的
仕事量は著しく増加する．

②心室再同期療法（CRT）

　心室内伝導障害に伴うventricular dyssynchronyに対
し，心室を複数個所から同時ペーシングすれば，収縮の
同期性が高まり，血行動態の改善が得られることから生
まれたCRTは，1990年代後半に臨床応用され，2004年
に我が国でも保険認可された．CRTの継続は，心室内
伝導障害を有する重症心不全患者の自覚症状，心不全入
院頻度，血行動態，運動耐容能，QOL，心エコー所見
の有意な改善をもたらすことが明らかにされ，メタ解析
では生命予後も次々に改善することが示されている．両
心室ペーシングの継続は，心室内伝導障害を有する重症
心不全患者のNYHA分類，運動耐容能，QOL，心不全
入院率，左室駆出率を有意に改善させることが実証され
た92）．さらに，本治療の継続が左室容量を減少させる93）．
また，僧帽弁逆流を有意に減少させる94）．さらに，心筋
のストレイン，心筋代謝，冠血流予備能の左室内不均一
を改善し，心筋エネルギー効率を向上させる．さらに，
本治療は，心不全死ばかりでなく総死亡率をも有意に減
少させる（レベルB）95），96）（図2）．
　成人の適応については，2008年に改訂されたACC/
AHA/HRSの調律異常に対するデバイスに基づく治療ガ
イドラインでは，薬物治療によってもNYHAⅢ度また
はⅣ度から改善しない重症心不全で，QRS幅が120msec
以上の心室内伝導障害を有し，左室駆出率35％以下で

表3　慢性心不全の非薬物療法
1．CRT
　適応： 薬物療法が有効でない重症心不全で，QRS幅120ms

以上，左室駆出率35％以下，左室拡張末期径55mm
以上の症例

2．補助循環
　a）適応： 心臓移植が適応と考えられる症例や急速に心不

全が増悪し，補助循環を行うことにより状態の
改善が期待できる症例

　b）補助循環装置
　　  EECP（Enhanced External Counterpulsation），IABP

（Intra-aortic Balloon Pumping），PCPS（Percutaneous 
Cardiopulmonary Support），体外設置型補助人工心臓，
体内設置型補助人工心臓

3．手術療法
　a）冠血行再建術：冠動脈バイパス術
　b） 左室リモデリング手術：Dor 術 90），Batista術 89），僧帽

弁形成術
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洞調律を示す例が適応とされている（クラスⅠ）97）．た
だし，大体3割程度に無効例があるとされ98），CRT実施
前に有効例の予測ができないか種々検討されているが，
確定的な予測方法はない．先天性心疾患においても，治
療経験が報告されるようになり，施行数は少ないが，有
用性が指摘されるようになっている99）－102）．しかし，先
天性心疾患では，アクセスルートが困難な場合や体心室
が右室不全の場合で右脚ブロックをとる場合などがあ
り，未だ，確立した方法ではない（レベルC）100），103）－111）．

4 不整脈

　不整脈は，先天性心疾患術後の“自然歴”の一つであ
る．上室期外収縮，心室期外収縮は，よく認められるが，
動悸などの症状を除くと，臨床的意義は少ない．しかし，
上室頻拍，心室頻拍と一部の伝導障害は，罹病率を高め
QOLを悪化させる（レベルC）112），113）．頻拍型不整脈（特
に心室頻拍）が心機能不全や心不全に合併すると，突然
死を生じることがある114），115）．このため，先天性心疾患
修復術後の経過観察には，心機能評価と同時に不整脈の
診断と適切な対応が必要とされる．さらに，不整脈や突
然死の危険因子を検索し，予防を講じることも重要であ
る．

頻拍性不整脈
　頻拍型不整脈の発生には，基質（substrate），刺激
（trigger），誘因（modulating factor）の3要因が関与する．
先天性心疾患修復術後は，心筋切開線がリエントリー回
路や伝導遅延部位を形成する基質となり，心室中隔欠損

遺残，肺動脈狭窄遺残などの遺残病変による持続的な心
負荷は，基質であるとともに誘因の一つである．さらに，
上室あるいは心室期外収縮が刺激となり頻拍が出現す
る．したがって，体心室性右室などの解剖学的異常や，
術後遺残病変或いは続発病変を伴う先天性心疾患修復術
後は，頻拍性不整脈を生じることが少なくない113）．上
室頻拍は，最も合併頻度が高く，心不全が発症，悪化し
たり，全身血栓塞栓などを生じたりすることがある．さ
らに，血行動態に大きな異常を伴う病態（心房負荷及び
心機能低下など）では，心室頻拍と同様に突然死の危険
を伴うことがある（レベルC）115）．心室頻拍は，血行動
態異常を伴う場合に合併しやすく，突然死の大きな原因
の一つである．妊娠中には，妊娠に伴う容積負荷，自律
神経系異常などにより頻拍性不整脈が生じることがあ
り，心不全，胎盤血流不全，流産などを起こしやすい．

発作性上室頻拍
　WPW症候群はエプスタイン病に合併しやすく，房室
回帰頻拍や偽性心室頻拍の原因となる116），117）．修正大血
管転位は10％前後にエプスタイン病を合併し，WPW症
候群，発作性上室頻拍が一般よりも高頻度にみられる（レ
ベルC）118）．

心房粗動，心房内リエントリー性頻拍
　心房の容量負荷ないし圧負荷が長期間持続している場
合に発症しやすく，三尖弁輪を旋回路とする心房粗動が
多い．心房切開線や瘢痕組織が基質となり，心房負荷が
心筋を傷害することにより，様々なタイプの心房内リエ
ントリー性頻拍が引き起こされる119）．心房切開線やパ

図2　両心室ペーシングの作用機序（文献96より引用）

左室+dp/dt
左室駆出率
心拍出量

僧帽弁
逆流↓

右室
心拍出量↑

CRT

等容性収縮時間↓

拡張期流入時間↑

左室拡張末期容量↓左室収縮末期容量↓

reverse remodeling

左房圧↓

両心室の
dyssynchrony改善

左室収縮の
Dyssynchrony改善

左室
拡張期流入↑
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ッチ周囲を旋回したり，瘢痕組織間で形成される
channel（峡部）を回路にすることがある．また，心筋
傷害による低電位，伝導緩徐部位も回路形成に関与する．
長期の右房負荷を認める心房中隔欠損120），ファロー四
徴121），122），エプスタイン病118）などの術後，Fontan術
後123），124），心外導管術後125）によく認められるが，複雑
な心房切開線を必要とする完全大血管転位心房位血流転
換術（Mustard・Senning術後）126）にも認められる（レ
ベルC）．房室弁逆流遺残（僧帽弁閉鎖不全，三尖弁閉
鎖不全等）による心房負荷，肺動脈狭窄遺残による右室
肥大残存，心不全合併に伴う右室拡張末期圧上昇例など
では，原疾患にかかわらず発症することがある（レベル
C）127）．

心房細動
　心房細動は，心房／肺静脈負荷による心房筋／肺静脈
の障害により生じやすいため，心房粗動を生じる病態を
伴う場合は，加齢とともに発症しやすい．特に，40歳
以降に修復術を行った心房中隔欠損では，術後も認めら
れ，心機能低下，脳梗塞などの重大な合併症を引き起こ
すことがある （レベルC）120）．心房中隔欠損は，肺静脈
拡張を認めるため，右房メイズ術では不十分で，肺静脈
隔離，左房メイズ術も行うことが多い（クラスⅡb，レ
ベルC）128）．右房心筋の障害が原因となるエプスタイン
病，Fontan術後では右房メイズ術を行う（クラスⅡb，
レベルC）．

心室頻拍
　ファロー四徴術後では，心室切開線や心室中隔パッチ
縫合部が基質，肺動脈弁逆流による容量負荷あるいは遺
残肺動脈狭窄による圧負荷が誘因となり心室頻拍が出現
することがある（レベルC）122），129），130）．単心室，体心室
機能低下を伴う完全大血管転位心房位血流変換術後，修
正大血管転位術後にも生じることがある．発作時心拍数
が高度で，Adams-Stokes発作を伴う場合あるいは心機
能低下合併例では，突然死に至ることがある（レベル
C）114）．

徐脈性不整脈（伝導障害）
　修正大血管転位は，修復術後も経年的に房室ブロック
が進行し，高度／完全房室ブロックとなり突然死を起こ
すことがある．また，心房負荷疾患では，遠隔期に洞機
能不全を伴うことがある（レベルC）131）．これら徐脈性
不整脈は，手術による合併症，続発症として認められる
場合もある．

洞機能不全
　手術侵襲に起因することが少なくない．手術方法自体
が洞結節に傷害を与える場合，洞結節動脈を損傷する場
合，上大静脈へのカニュレーションが原因となる場合が
ある（レベルC）132）．特に，完全大血管転位心房位血流
転換術後では経年的に増加し高頻度にみられるが，総肺
静脈還流異常，心房中隔欠損，ファロー四徴などでも認
められることがある133）．また，長期に心房負荷が継続
する疾患ないし病態（Fontan術後など）では，洞結節を
含めた心房筋の広範な障害が生じて洞機能不全が起きる
場合がある123）．多脾症では，疾患そのものの自然歴と
して経年的に増加する．

房室ブロック
　心室中隔欠損を伴う先天性心疾患の心内修復術の際，
房室結節ないしヒス束を損傷することにより房室ブロッ
クが発生することがある132）．ヒス束の経路が長い修正
大血管転位118）や多脾症134）では，術後も房室ブロックが
高頻度に認められる．術後房室ブロックが遷延する場合
は，突然死することが少なくない132）．高度ないし完全
房室ブロックは心臓手術直後だけではなく遠隔期にも発
症することがある．束枝ブロック残存例ではペースメー
カが検討されるが，正常房室伝導に回復した例でもホル
ターなどによる定期的な管理は必要である135），136）．

修復術後不整脈の診断，管理，治療の必要性
　成人先天性心疾患診療施設の救急外来や入院の原因の
うち，不整脈は最も高頻度に認められる（レベルC）112）．
また，成人先天性心疾患の主要死因は突然死，心不全と
再手術だが，中でも突然死は最も頻度が高く全心臓死の
ほぼ1/3を占め114），137）－139），突然死の原因は不整脈が大
半を占める（レベルC）．
　不整脈は，洞性頻脈など動悸以外は無症状な場合から，
突然死に至るまで，臨床像は多岐にわたる．したがって，
動悸，めまい，失神，易疲労感などの不整脈に起因する
症状に注意し，病歴聴取，心電図，ホルター，運動負荷
検査などを適宜施行し，不整脈の重症度の鑑別を行う必
要がある．さらに，心エコー検査などにより，血行動態
の把握も重要である．
　ホルターは，徐脈の検出とペースメーカ装着の適応決
定，頻脈性不整脈の検出にも有用で，不整脈に対する治
療方針を立てる上で重要とされる．また，心拍変動，
QT dispersionを評価することができる．さらに，遅延
電位の検出やT wave alternansの評価もできるようにな
った．しかし，ファロー四徴を含む複雑先天性心疾患で
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の持続性心室頻拍，不整脈死の予測には有用でないとさ
れている129，130）．運動負荷検査は，複雑先天性心疾患に
おける運動時の最大心拍数低値，運動後の心拍数低下遅
延などを認め，自律神経機能低下の検出に有用である．
不整脈検出に関しても有用と考えられるが，実証されて
いない．
　侵襲的な検査として心臓電気生理検査は，不整脈の診
断のみならず，不整脈の予後判定にも有用である可能性
が示唆されている140）．

術後不整脈の管理治療，侵襲的治療
　不整脈，伝導障害に対する治療法には，生活制限，薬
物療法，電気的除細動などの内科的非侵襲的治療法と，
カテーテルアブレーション，ペースメーカ（抗頻拍を含
む），植込み型除細動器（ICD），手術的不整脈治療など
侵襲的治療法があり，発作の停止，予防，心拍コントロ
ールが目標となる113）．頻拍性不整脈や有意な伝導障害
を伴う先天性心疾患術後は，心機能低下を合併すること
も多く，抗不整脈薬の使用がかえって病態を悪化させる
ことがある．近年は，カテーテルアブレーションや ICD
などの侵襲的治療の発達が著しく，特にカテーテルアブ
レーションは積極的に行われる．先天性心疾患術後は，
有意な血行動態異常，解剖学的異常を伴う場合が少なく
ない．これらの背景異常を伴う場合は，カテーテルアブ
レーションのみでは十分ではなく，背景となる病変に対
する内科／外科治療も併用する必要がある．不整脈治療
のみでは不整脈の再発が多く，原疾患が手術により修復
可能な場合は，再手術と不整脈手術を同時に行うか，カ
テーテルアブレーション後に修復術を行うことが推奨さ
れる（クラスⅡb，レベルC）117），132）．

ペースメーカ
　対象となる不整脈および適応を表4に示す141）．術後，
回復の見込みのない高度ないし完全房室ブロックや症候

性の徐脈性不整脈だけではなく，無症候であっても低心
機能の症例，あるいは複雑先天性心疾患に伴い3秒以上
の心停止ないし40拍 /分未満の洞機能不全などもペース
メーカ治療が推奨されている（表5，クラスⅡa，レベ
ルC）．
　ペースメーカ本体，リード線には，様々な機能が追加
されている．ペースメーカリードの選択にあたっては，
fontan手術後や三尖弁置換術後では，心室への植込みに
は心筋リードのみが可能である．また，修復手術後で心
内右左短絡残存症例でも，塞栓症のリスクから心筋リー
ドが選択される（レベルC）156）．ペーシング閾値の上昇
しやすい心筋リードは，近年ステロイド溶出型のリード
によりその欠点が改善されたものの，未だ経静脈リード
には及ばない157）－159）．また心内の解剖学的な理由から
心腔内リードはscrew-inリードなど能動固定リードが使
用されることが多い．長期にわたりペースメーカ治療が
必要とされる若年者では，能動固定リードは抜去のしや
すさという面からもメリットがある．ペーシングモード
の選択は未だ議論があるものの160），低心機能の症例ほ
どAAI，AAIR，DDD，DDDR，VDDなどの生理的ペ
ーシングを用いることによるQOLの改善が期待される
（レベルC）．

カテーテルアブレーション
　先天性心疾患に合併した不整脈に対するカテーテルア
ブレーションの成績，長期予後，合併症が十分に明らか
ではない．
　遺残病変のない単純先天性心疾患術後では，房室結節
回帰頻拍，副伝導路を介する房室回帰頻拍，心房頻拍，
通常型心房粗動，特発性心室頻拍に対する適応は，器質
的心疾患のない場合と同様である（クラスIからⅡb）150）．
遺残病変や心機能障害のある場合は，頻拍発作時の血行
動態，突然死のリスク等を考慮して適応を個々に検討す
る．

表4　先天性心疾患患者に対するペースメーカ治療の適応
（ACC/AHA/NASPE Practical guideline 91）より先天性心疾患の項を抜粋）

クラスⅠ 1．症候性徐脈，心室機能障害，低心機能を伴う高度房室ブロックないし完全房室ブロック（レベルC）
2．年齢不相応の徐脈による症状を伴う洞機能不全症候群 142）－144）

3． 回復の見込みのない，あるいは，7日以上経過した術後の高度房室ブロックないし完全房室ブロック 
（レベルB.C）145），146）

クラスⅡa ・ジギタリス以外の抗不整脈薬を長期間必要とする徐脈頻脈症候群（レベルC）147），148

・無症候性の洞性徐脈を有する複雑心奇形で安静時心拍数が40 未満あるいは3 秒以上の心静止を伴う（レベルC）
・洞性徐脈や房室解離により血行動態が悪化する先天性心疾患（レベルC）

クラスⅡ b ・術後一過性の完全房室ブロックより2 枝ブロックに回復したもの（レベルC）149）

・無症候性の洞性徐脈を有する先天性心疾患で安静時心拍数が40 以上あるいは3 秒未満の心静止を伴う（レベルC）
適応外 ・一過性の術後房室ブロックで正常な房室伝導に回復したもの（レベルB）146），149）

・無症候性の術後2 枝ブロック（レベルC）



13

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

　術後の心房内マクロリエントリー性頻拍では，3Dマ
ッピングシステムなどを用いることにより成績は向上し
ているが，再発率は高いため（レベルC）161）－165），薬物
治療の併用や，遺残病変があればそれに対する外科的治
療と同時に外科的不整脈治療も検討する．ファロー四徴
術後など，心室切開に起因する心室頻拍に対するアブレ
ーションの有効性の報告は散見されるが，長期成績はま
だ明らかでない166）．
　アブレーション施行にあたっては，個々の症例での検
討が必要で，十分な先天性心疾患に対する解剖学的知識，
不整脈および心臓電気生理検査の知識が不可欠である．
さらに，これらの症例に経験の豊富な施設で行われるこ
とが望ましい．

ICD
　先天性心疾患の突然死に対する治療法は，循環器の診
断と治療に関するガイドライン「不整脈の非薬物治療ガ
イドライン」150）およびACC/AHA/ HRSガイドライン141）

を参照する．主に，心室細動，血行動態の破綻を伴う心
室頻拍やそれらに起因すると考えられる失神の既往を認
め，薬物やカテーテルアブレーションなどの治療が無効

ないし不可能な症例が植込みの適応となる（表6，レベ
ルC）．対象となる症例数や症例の多様性から大規模前
向き比較試験を行うことは困難で，一次予防としての適
応基準はまだ確立したものはない．各施設の基準により
一次予防として施行される症例も増加し，効果と安全性
の報告が集積されてきている167），172）－175）．それらの解析
からファロー四徴では短絡術の既往，誘発される心室頻
拍，180ms以上のQRS幅，心室切開，非持続性心室頻拍，
12mmHg以上の左室拡張末期圧など，複数のリスクフ
ァクターをスコアリングすることで，リスクの高い患者
を選別しうる可能性が示された176）．
　ICD植込み時に体格やアクセスの問題から心外ないし
皮下に寿命の短いパッチやリードを植込まなければなら
ない場合がある177）．また植込み後，成長に伴うリード
トラブルが多いこと，未だ少なくはない不適切作動，精
神的に不安が強いことも，今後解決すべき課題であ 
る168），169）．

生活管理
運動制限
　運動制限は，不整脈のタイプだけではなく，原疾患で

表5　先天性心疾患患者に対するペースメーカ治療の適応141），150）

クラスⅠ 1．症候性徐脈，心室機能障害，低心機能を伴う高度房室ブロックないし完全房室ブロック（レベルC）
2．年齢不相応の徐脈による症状を伴う洞機能不全（レベルB）142）－144）

3． 回復の見込みのない，あるいは，7日以上経過した術後の高度房室ブロックないし完全房室ブロック（レベルB）145），146）

クラスⅡa 1． 心房内リエントリー性頻拍の予防を目的とした，洞機能不全（抗不整脈薬が原因である場合も含める） 
（レベルC）147），148）

2． 洞性徐脈を有する複雑先天性心疾患で安静時心拍数が40拍/分未満あるいは3秒以上の心室停止を伴う（レベ
ルC）

3．洞性徐脈や房室同期不全により血行動態が悪化する（レベルC）151）

4． 術後一過性の完全房室ブロックより束枝ブロックに回復し，精査により他に原因が見つからない失神（レベルB）152）－154）

クラスⅡ b 1．術後一過性の完全房室ブロックより2枝ブロックに回復したもの（レベルB）149）

2． 二心室心内修復術後，無症候性の洞性徐脈で安静時心拍数が40拍/分以上あるいは3秒未満の心室停止を伴う（レ
ベルC）

適応外 1．一過性の術後房室ブロックで正常な房室伝導に回復したもの（レベルB）149），155）

2．無症候性の術後2枝ブロックで一過性の完全房室ブロックの既往なし（レベルC）

表6　先天性心疾患患者に対するICD治療の適応141），150）

クラスⅠ 1． 心室細動や血行動態の破綻する心室頻拍に対する蘇生歴があり，原因が完全に除去できない（レベルB）167），168）

2． 持続性心室頻拍があり，血行動態および心臓電気生理検査による評価により，他の治療法（カテーテルアブレ
ーション・手術）では不十分と考えられる（レベルC）169） 

クラスⅡa 1． 原因不明の繰り返す失神があり，心室機能低下を合併するか，心室頻拍が誘発される（レベルB）170），171）

2．病院外で待機中の心臓移植対象患者
クラスⅡ b 1．非侵襲的検査でも原因不明の繰り返す失神があり，体心室機能低下を伴う複雑心疾患（レベルC）139），140）

適応外 1．1年以上の余命が期待できない（レベルC）
2．心室頻拍・心室細動が頻発している（レベルC）
3．著しい精神障害があり，ICD植込みにより精神障害に悪影響を与えるか，治療に協力が得られないと予想（レベルC）
4．NYHA クラスⅣの薬剤抵抗性の重度うっ血性心不全患者で，心移植ないしCRTDの適応とならない（レベルC）
5．カテーテルアブレーションや外科的手術により根治可能な原因による心室細動・心室頻拍（レベルC）
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ある先天性心疾患の重症度にも大きく左右される．突然
死が問題となるファロー四徴や完全大血管転位では，運
動で誘発ないし増加する心室性不整脈に対しては詳細な
評価の上，治療方法と運動制限を検討する必要がある．
（詳細は，先天性心疾患術後と運動の項及び心疾患患者
の学校，職域，スポーツにおける運動許容条件に関する
ガイドラインを参照178）．

運転免許
　心疾患患者には運動制限があり，自動車の運転が必要
なことが少なくない．いっぽう，不整脈，特にAdams 
Stokes発作を起こす可能性がある場合は，自動車事故を
起こす危険性があり免許証の交付には，条件が設けられ
ている．心疾患患者で，失神の既往あるいは医師から運
転を控えるようにとの助言がある場合に，運転免許証を
申請するには，医師の診断書が必要である．不整脈，意
識消失発作の既往の場合の運転免許証取得に関する基準
には，日本循環器学会，日本胸部外科学会，日本心臓ペ
ーシング・不整脈学会により「不整脈に起因する失神例
の運転免許取得に関する診断書作成と適正検査施行の合
同検討委員会ステートメント」が公表されている179），180）

（表7）．

術後不整脈患者の妊娠出産の管理
　先天性心疾患修復術後，不整脈合併の場合の妊娠出産
管理に関しては，循環器の診断と治療に関するガイドラ
イン「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」を参照181）．

5 先天性心疾患術後遠隔期の肺
高血圧

1 はじめに

　2008年DanaPointでの第4回肺高血圧シンポジウムで
は，先天性体肺短絡関連の肺動脈性肺高血圧（PAH）の
臨床分類の項目に，A.Eisenmenger症候群，B.中等度以上
体肺短絡にともなうPAH，C.小短絡に伴うPAHのほか，
Dとして先天性心疾患は修復されているにもかかわらず
術直後から持続する，あるいは数か月～数年後に再発す
るPAHという項目が加えられているが，これに対する
特別な診断法治療法は記載されていない．またPAHが
再発するメカニズムも解明されていない．したがって現
時点において術後遠隔期のPAHに対しては，特発性肺
動脈性肺高血圧（IPAH）と同様の管理にとどまる182）．
　肺血流増加型疾患では，基本的に修復手術によって肺
血管床に対する機械的ストレスや乱流による内膜への刺
激は減少する．そのため肺高血圧（PH）への影響は緩
和される183）．したがって，心房中隔欠損を例に取れば
全肺血管抵抗が7～15U/m2（Wood単位 /m2）というよ
うな高度のPHの場合にも，閉鎖手術を選択した例の方
が保存的治療よりも臨床的悪化が少ないという報告もあ
る184）．しかし，少数例ではあるが修復術後にPHの進行
がみられる．また肺血流減少型疾患でも，微小血栓によ
る閉塞性病変や血管床自体が低形成なため術後にPHが
生じる例もある183）．
　術後に進行するPHの原因として，（A）修復の対象と
なった先天性心疾患による血行動態的解剖学的特徴であ

表7　不整脈に起因する失神例の運転免許取得に関する診断書作成と適正検査施行の合同検討委員会ステートメントの要約（レベルC）
事　　例 ステートメント

ICD植込み後，不整脈による意識消失がない 他に失神のリスクが高いと考えられる要因のない患者において
は ICD植込み後6か月以上経過し，ICDの作動，意識消失ともに
生じていない場合は「運転を控えるべきとはいえない」旨の診
断を考慮して良い

ICD植込み後，不整脈による意識消失がある ICD作動後あるいは意識消失下患者では，その後12か月の観察
により ICD作動あるいは意識消失がなければ「運転を控えるべ
きとはいえない」旨の診断が可能

ICD植込み患者の大型免許および第二種免許 適性なし
ペースメーカ植込み後，不整脈による意識消失がある 意識消失の原因が特定され，かつ修復された場合には「運転を

控えるべきとはいえない」旨の診断を考慮してよい
ペースメーカ植込み後，不整脈による意識消失がない ぺーシング状態の不安定性，や他の意識消失の原因となり得る

疾病の存在がなければ診断書を出す必要はない
不整脈を原因とする失神の既往があるが，ICDやペースメーカ
の植込みをうけていない患者であり洞不全症候群，心室頻拍，
心室細動，Brugada症候群の患者を含む

「運転を控えるべきとはいえない」旨の診断を行わない．

（文献52）
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る場合と，（B）それ以外に肺血管病変を引き起こす素
因がある場合が考えられるが，一般的には原因の同定は
困難である185）．
　（B）の素因の一例として，Robertsらの報告では40人
の成人と66人の小児のCHDに伴うPAHを対象としての
解析の結果，BMPR2遺伝子の変異が各3人計6人に認
められている．これは術後PAHの一部の説明となるか
も知れない．ただし我が国では類似の報告はない186）．
　完全大血管転位に対するMustard手術では，遠隔期に
7％の症例がPHを発症すると言われている．その危険
因子として2歳以上での手術，心室レベルもしくは大血
管レベルでの短絡，術後早期軽度肺動脈圧上昇などが挙
げられているが181），これが前述の（A）として良いの
かは不明である．いっぽう，肺静脈チャンネルのバッフ
ル狭窄は還流障害による肺高血圧の原因となるが，これ
は術後に新たに生じた問題である．
　いずれにせよ，術後重症のPHが認められる場合，原
疾患の影響のほか，さらに，未手術のEisenmenger症候
群にみられる安全弁（逃げ道）としての短絡も失われて
いるため，慎重な対応が要求される188）．

2 評価

①心エコー

　PHの重症度を評価するほか，肺静脈狭窄，僧帽弁狭窄，
末梢性肺動脈狭窄などの2次性肺高血圧の除外のために
不可欠な検査である（クラスⅡa，レベルC）189）．僧帽
弁置換例では弁尖の開放に支障がなくても，成長による
相対的狭小やパンヌスによる有効弁面積の狭小化に注意
を要する（レベルC）．

②心カテーテル

　PH重症度の精密な把握と血管反応性評価に不可欠で
あるが，IPAHと同様にPHクリーゼなどの危険性があ
るため安全性に配慮して計画する必要がある．反応性評
価の負荷には酸素，NOの吸入またアデノシン（我が国
ではATP），PGI2などの即効性静注薬が使用される（ク
ラスⅡb，レベルC）．

3 治療
　治療に関して対象を術後PHに限局したトライアルや
大規模スタディはなく，これまでは少数例が先天性心疾
患関連PHとしてEisenmenger症候群と併せて報告され
ている190）のみである．現時点では IPAHに準じた治療が
検討される．

　基礎治療として次の薬物が用いられる場合がある．
　◦ 経口抗凝固薬（ただし喀血や出血傾向がある場合に

は用いられない）
　◦利尿薬
　◦酸素吸入
　◦ ジゴキシン
 　これに加えて以下の肺血管拡張薬が，急性血管反応
性試験の反応に基づいて投与されることがある（レベル
B）186），190），191）．
　◦経口カルシウム拮抗薬のほか
　◦エンドセリン受容体遮断薬
　◦プロスタノイドアナログ
　◦プロスタノイド持続静注（エポプロステノル）
　◦PDE5阻害薬
　2007年の本ガイドライン策定以降，我が国でも特定
肺動脈拡張薬として新たにPDE5阻害薬タダラフィル，
エンドセリンA受容体遮断薬であるアンブリセンタン
が市販された．また，トレプロスティニル，アイロプラ
ストの他イマニティブなどの治験が行われている．
　これらに反応がみられない場合にはコンビネーション
治療（レベルC）182），また心房中隔欠損作成や肺移植を
考慮する場合がある185）．

6 大動脈拡張

1 大動脈拡張の頻度，成因
　先天性心疾患は，大動脈が拡張し，時に瘤，解離，破
裂を生じたり，高度の大動脈弁閉鎖不全を合併したりす
ることがある192）．Marfan 症候群は，弾性線維の断裂・
消失を特徴とするいわゆる大動脈中膜嚢胞状壊死“cystic 
medial necrosis”を内在し，大動脈瘤，大動脈解離を高
頻度に認める．大動脈二尖弁も，高頻度に大動脈瘤，大
動脈解離を合併し193），Marfan 症候群と同様の大動脈壁
所見を認める（レベルB）192）．大動脈二尖弁を伴うこと
の多い大動脈縮窄も，同様の心血管系合併症を生じる（レ
ベルC）192）．チアノーゼ型先天性心疾患の一部，ファロ
ー四徴，Fontan術後など肺動脈狭窄あるいは閉鎖を伴う
疾患，総動脈幹，完全大血管転位，左心低形成症候群も，
大動脈の合併症を伴うことがある（レベルC）192），194）－198）

（表8）．ファロー四徴は，多くの例で大動脈が拡張し，
大動脈壁にcystic medial necrosisを認める（レベルC）．
しかし，先天性心疾患に認められる大動脈拡張は，
Marfan症候群と比べ大動脈解離，大動脈瘤の頻度が低
く，大動脈壁変化はより軽度である192），199）．肺動脈狭窄，
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閉鎖を伴うチアノーゼ型先天性心疾患は，修復以前は肺
動脈血流量に比べ大動脈血流量が多い．特に，大動脈肺
動脈吻合術を行った場合は，上行大動脈血流量は増加す
る．この血行動態的特徴と組織学的異常に基づく大動脈
の stiffness（硬度）の異常も，大動脈拡張の成因の一つ
である200）－203）．ファロー四徴で肺動脈狭窄の程度が強
いほど，大動脈拡張の程度が強い．進行性大動脈拡張の
危険因子として，ファロー四徴では男性，右大動脈弓，
高度肺動脈狭窄（肺動脈弁閉鎖），修復時高度チアノーゼ，
修復術時高年齢，大動脈肺動脈吻合術の既往，長期吻合
術後期間，修復時大動脈高度拡張が挙げられる194），199）（レ
ベルC）． ファロー四徴の大動脈拡張例の50.9％に
fibrillin-1のexonic DNA variantsを認めたとの報告があ
り，ファロー四徴でも大動脈拡張と fibrillin-1との関連
が示唆されている204）.大動脈拡張を伴う先天性心疾患
は，大動脈壁の中膜嚢胞性壊死による血管弾性の低下と
血管硬度の上昇を認める200）－203）.この所見は，大動脈弁
閉鎖不全を増悪させると同時に，体心室収縮機能，拡張
機能，冠動脈潅流を悪化させる203）.これらの疾患群は，
大動脈拡張という形態的な特徴だけではなく心血管機能
異常を伴う新たな疾患群，すなわちAortopathyとしてと
らえられるようになった .この拡張性病変は，単に狭窄
後拡張 (post-stenotic dilatation)という血行動態異常に基
づく疾患群ではなく，内在する大動脈壁異常192），193）に起
因する .

2 術後遠隔期大動脈拡張の管理
　Marfan症候群は，大動脈拡張予防にベータ遮断薬が
使用され，一定の拡張抑止効果がある（レベルC）205），206）．
先天性心疾患も，Marfan症候群と同様の大動脈壁異常
を認めるが，β遮断薬の予防投与の有効性は確立して
いない． TGF（transforming growth factor）-βの拮抗
薬であるangiotensin II type 1 receptor blocker（ARB; ロ
サルタン）が ,  Marfan症候群の大動脈拡張病変の修復

効果を認めるとの動物での報告207）がなされた . このた
め，ヒトでも有効性があると推定され208），現在，β遮
断薬であるアテノロールとの大規模比較試験が進行
中209）で，この有効性が認められればARBが今後使用さ
れる可能性がある .
　Marfan 症候群は，大動脈径が40～50mm以上，ある
いは継続的拡張が認められる場合に，人工弁と人工血管
を組み合わせたComposite graftを用いるBentall手術，
あるいは自己弁温存大動脈基部置換術（David 法 , 
Yacoub法）を行う（クラスⅠ，レベルC）210）－212）.
　小児期に施行したRoss手術後（多くは，大動脈二尖弁）
は，術後遠隔期でも大動脈径が増大するため，長期間の
観察が必要である213），214）．チアノーゼ型先天性心疾患修
復術後の大動脈拡張例での大動脈形成術の施行基準はな
いが，成人先天性心疾患管理ガイドラインでは，大動脈
径が55mmを超えた拡張が認められる場合に，大動脈置
換術・形成術が推奨されている（クラスⅡa）210）．将来，
経皮的大動脈ステント治療が行われる可能性がある．
　左心低形成症候群，完全大血管転位動脈スイッチ術後，
Fontan術後も，大動脈弁閉鎖不全，大動脈拡張が認めら
れている （レベルC）195），196），215）．これらのチアノーゼ型
先天性心疾患でも，加齢とともに，大動脈拡張，大動脈
弁閉鎖不全が増悪する可能性があり，注意深い観察を行
う必要がある．

7 感染性心内膜炎

　先天性心疾患における感染性心内膜炎の発症は多
く216）－218），罹病率，死亡率ともに高い219）．チアノーゼ
型先天性心疾患の修復術後にも多い．先天性心疾患にみ
られる感染性心内膜炎の特徴は，①歯科処置，再手術に
起因することが多い219）－221）．②遺残病変，続発病変へ
の感染の頻度が高い，③人工血管，人工弁など人工材料
感染が多い，④人工材料感染は，エコー診断が難しい，
⑤経食道エコー法が有用なことが多い，⑥小児よりも成
人に多い（レベルC）219），200）．

基礎心疾患別リスク（表9）
　単純先天性心疾患の修復術後は，感染リスクは著明に
軽減する（レベルC）219），220）．心外導管，人工弁，生体
弁など人工材料を用いる複雑先天性心疾患の手術は，修
復術後もリスクが高い（レベルC）220）．日本の多施設研
究219）では，心内膜炎全体で手術後が55％（修復術後：
63％ , 姑息術後：37％），このうちチアノーゼ型心疾患
は75％を占め，姑息術後に高頻度に認められる．

表8 　大動脈拡張を伴うことの多い先天性心疾患（Marfan症候
群は除く）

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，心室中隔欠損を伴うチアノーゼ型先天性
心疾患
　ファロー四徴
　両大血管右室起始
　完全大血管転位
　単心室
　Fontan術後
左心低形成症候群
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診断と症状，管理
　Duke（modified） Criteria 222）は先天性心疾患にも有用
である（レベルC）．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（レ
ベルC）219）．
　心不全は大動脈弁感染に多い（レベルC）223）．僧帽弁，

大動脈弁心内膜炎のほか，黄色ブドウ球菌，真菌感染は，
塞栓頻度が高い223），224）．塞栓形成のリスクは，直径1cm
以上の僧帽弁疣腫，疣腫サイズの増大である219），223），224）．
僧帽弁心内膜炎は塞栓発生率が高い223）．先天性心疾患
は右心系の感染が多い（レベルC）．人工弁置換術後感
染は，全身性塞栓症状を認めることが少なくない223）．
弁周囲感染は新たに発生したかあるいは以前とは異なっ
た心雑音，左脚ブロック，完全房室ブロック出現時に疑
われる． 

心エコー法：塞栓のリスク，手術適応の決定に有用であ
る216），225）．人工弁感染，弁輪部膿瘍の合併は経胸壁エコ
ー法での確定診断は難しく225），226），経食道エコー法が有
用である（レベルC）．複雑先天性心疾患術後の，人工
材料感染は，的確に診断できない場合が多い（レベル
C）223），227）．

治療
　外科治療を要することが多い216），224）．
1）内科的治療法：推奨される抗菌薬とその使用法は，
循環器病の治療と診断に関するガイドライン「感染性心
内膜炎の予防と治療に関するガイドライン（2008年改訂
版）」216）と日本小児循環器学会「小児心疾患と成人先天
性心疾患における感染性心内膜炎の管理，治療と予防ガ
イドライン」228）を参照のこと．
2）外科的治療法：外科療法の適応は，心不全増強，感
染コントロール不十分，塞栓，真菌感染，人工弁感染，

表9　基礎疾患別リスク
1．高度リスク群
　人工弁術後
　細菌性心内膜炎の既往
　 複雑チアノーゼ型先天性心疾患（未手術／人工材料を使っ
た修復術後）
　体肺動脈短絡術後
　 人工材料を使用した心房中隔欠損，心室中隔欠損の修復術
後やデバイス閉鎖後6か月以内

2．中等度リスク群
　ハイリスク群を除くほとんどの先天性心疾患
　弁機能不全
　肥大型心筋症
　弁逆流を伴う僧帽弁逸脱

3．感染の危険性が特に高くない例（一般の人と同等の危険
率）

　単独の二次孔型心房中隔欠損
　 心房中隔欠損，心室中隔欠損もしくは動脈管開存の術後（術
後6か月を経過し続発症を認めない例）

　冠動脈バイパス術後
　逆流を合併しない僧帽弁逸脱
　無害性心雑音
　弁機能不全を伴わない川崎病既往例
　弁機能不全を伴わないリウマチ熱既往例

表10　歯科，口腔，呼吸器，食道の手技，処置に対する抗菌薬の標準的予防投与法228）

対象 抗菌薬 投与法
経口投与可能 アモキシシリン 50mg/kg （上限2g）

処置1時間前経口
経口投与不可 アンピシリン 50mg/kg（上限2g）

処置30分以内に静注
ペニシリンアレルギーがある場合 1．クリンダマイシン 20mg/kg（上限600mg）

処置1時間前に経口
2．セファレキシン
　 あるいは
　 セファドロキシル

50mg/kg（上限2g）
処置1時間前に経口

3．アジスロマイシン
　 あるいは
　 クラリスロマイシン

15mg/kg（上限500mg）
処置1時間前に経口

ペニシリンアレルギーがあり，経口投与
不可

1．クリンダマイシン 20mg/kg（上限600mg）
処置30分以内に静注

2．セファゾリン
3．セフトリアキソン

50mg/kg（上限1g）
処置30分以内に静注　

（注1） 単独の二次孔型心房中隔欠損及び心房中隔欠損，心室中隔欠損もしくは動脈幹開存の術後（術後6か月を経過し続発症を認
めない例）は，予防内服の対象から除く．

（注2）これらの投与量，投与回数は，多数例での証拠に基づいていないため，体格，体重に応じて減量可能と思われる．
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進行性病変（弁輪周囲膿瘍，心筋膿瘍，伝導系異常），
人工材料感染である （クラスⅡa，レベルC）216），224），225）．
急性期でも，血行動態が悪化すれば，外科治療を行うこ
とが推奨される（クラスⅡa）216），227）．感染人工材料の
交換が必要となることも多い223），227）．

予防を必要とする基礎疾患と予防投与
　予防を必要とする疾患を表9に，予防を必要とする処
置に対する抗菌薬予防法を表10に示す228）．
　予防に関する患者教育は大切で，日常の口腔内，皮膚
感染などのケアは重要である．

8 運動と先天性心疾患

1 はじめに
　先天性心疾患（CHD）の領域では，小児における日
常管理，指導の中での運動に関連する活動の占める割合
は成人の心疾患に比べ多く，運動管理は学校生活におい
て重要である．いっぽう，成人の心疾患患者と同様に小
児CHD患者の運動を含めたリハビリテーションの概念
は半世紀も以前から注目されている229），230）．最近では，
運動は成長期の小児での呼吸，循環器系の発育，発達に
加えて，成人では脂質，糖代謝を含めた代謝系231），232），
免疫系，さらには，精神発達の面からも233），その有用
性は立証されている．さらに，最近の知見から成人慢性
心不全患者では運動はその治療法の一つとして確立しつ
つあり234），しかも，将来の心事故を予防するとされて
いる．しかし，小児，若年期を含め235），236），運動関連の
心事故も多いことを考慮すれば237），238），様々な観点から
CHD患者と運動との関連を十分に理解し，日常診療に
役立てる必要がある．  

2 先天性心疾患患者の運動能力
　心室中隔欠損あるいは心房中隔欠損などの単純な
CHD術後患者の運動能は，健常者と差がないとの報告
が多い．しかし，ファロー四徴，単心室等の複雑CHD
術後患者では運動能は低下している63），239）．低下の程度
は遺残病変あるいは病態に関連し，疾患に特有ではない．
一般的には，健常者と比較して％表示した場合，単純
CHD術後患者では80～100％，ファロー四徴で70～90
％，Fontan術後で50～70％程度である．運動能の評価は，
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 VO2）を測定することができれば理想的である．

エルゴメータでは多少の技量を必要とし，ある一定の身
長（約120cm以上）が必要である．しかし，費用や人
員の理由から容易に運動負荷試験が施行できない場合も
多い．このようなときには，比較的重症度の高い患者に
おいて6分間歩行テストが有用である場合がある240），241）．
あるいは，日常生活の活動度（Specific Activity Scale; SAS 
スコア）から推定し，半定量的に評価することも可能で
ある242）．Peak VO2は基礎代謝の相違から，小児では体
重当たりの酸素摂取量が高く，成長に伴い低下するのが
一般的であるが，男子では高校から大学生付近で，Peak 
VO2は約45±5（mL/kg/分）を示し，女子では中学から
高校生付近で運動能が最も高く，Peak VO2は約40±5
（mL/kg/分）を示す．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，小学校入学時期とおおよそ一
致することから，就学時の生活指導，管理に有用な情報
と成り得る．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243），現
時点では，その客観的な評価法は普及していない．

3 運動と不整脈
　一般的に心疾患がない小児，若年成人の上室あるいは
心室期外収縮の頻度は，運動中は運動強度の増大に伴い
減少あるいは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，ある
いはその重症度が増大する場合があり，注意が必要であ
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，運動負荷試験あるいは
ホルターでの不整脈出現とその重症度をチェックするこ
とが望ましい．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チェックをする
ことが勧められる（クラス IIb）．加えて，運動能と不整
脈の重症度は必ずしも関連しないことを念頭に置く必要
がある．問題点として，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，心事故を予測
できない場合もあり得ることから244），複雑CHD術後患
者では個々人の状態を考慮した上での無理のない運動活
動への参加が好ましい．

4 運動心肺指標と臨床的意義

①心拍数

　運動中の心拍数増加不良と運動回復早期の遅れた心拍
減衰は，成人心疾患患者と同様に成人CHDの将来の心
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事故の予測に有用であると報告されている245）．これは，
心機能の悪化に伴い運動中の心拍変動を規定している副
交感および交感神経活動の異常と密接に関連しているこ
とによる．しかし，CHD術後患者では開胸手術の影響
は不可避であり，心臓自律神経活動は障害されてい
る63），72），73）．したがって修復術を必要とした先天性心疾
患患者では，心拍数から術後状態を把握する際には注意
が必要である．小児，成人ともファロー四徴を中心とす
る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59），246）．
運動中の心拍増加不良には，心臓自律神経に加え洞結節
機能低下も関与する247）．心房内操作を伴う手術や，三
尖弁閉鎖不全などによる右房拡大は洞機能低下の一因と
なる．洞機能が低下した場合，運動中の心拍応答不良に
加え，運動回復期の心拍減衰は運動耐容能が良好でない
にも関わらず大きいことが多い．

②血圧

　小児，成人の複雑CHD術後では血圧上昇が不良な場
合があり，遺残する血行動態異常は血圧上昇不良の原因
となる．また，成人では重度の大動脈弁狭窄において，
血行動態指標に加え，臨床症状，ST低下，さらに血圧
上昇不良が手術介入の基準とされたが，最近では，これ
らの臨床的意義は以前ほど評価されていない248）．小児
期の患者でのこれらの所見の臨床的意義は不明である．
いっぽう，大動脈離断あるいは縮窄は，安静時血圧が正
常範囲でも運動時高血圧を認める場合が少なくない249），250）．
高血圧の原因は明確でないが，遺残縮窄や修復術年齢が
高い場合は高血圧発症と関連する場合があるとされ，
Arch形態の運動時高血圧への関与は不明確で251），安静
時高血圧と運動中の血圧上昇との関連は一定しないとさ
れる252）．高血圧の持続に対しては臓器障害防止の観点
から降圧療法が好ましいが，運動時の血圧を考慮した治
療基準は明確でない．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，薬物による
降圧療法を考慮する必要がある（クラス IIb）．また，安
静時血圧を含め，体重が運動中の血圧上昇に関連するこ
とから，適正な体重維持を心掛ける必要がある253）．運
動回復期の虚血の緩和に由来する異常な血圧上昇は虚血
性心疾患での冠動脈狭窄病変の重症度判定に有用であ
る254），255）．したがって，完全大血管転位患者の動脈スイ
ッチ術後や大動脈病変に対するRoss術後の冠動脈狭窄
病変の検出に有用かも知れない．いっぽう，心不全患者
の血圧回復は遅延するが，Fontan術後患者では健常者に
比べ運動後の血圧低下が大きい246）．

③酸素摂取量

　最高酸素摂取量（Peak VO2）は体心室駆出率と同様
に256），ファロー四徴やFontan術などの成人CHD術後患
者の予後規定因子とされている239），257），258）．したがって，
Peak VO2は成人では心移植患者の適応の決定に際し重要
な指標とされ，Peak VO2が14mL/kg/分未満が移植の適
応基準である259）．しかし，小児期の先天性心疾患術後
患者でのPeak VO2と将来の心事故との関連は全く不明
である．このため，小児複雑CHDにおける心移植に際
しての14mL/kg/分の基準値の妥当性は不明である260），261）．
また，複雑CHDは種類に拘らず高齢になるに従いPeak 
VO2は低下する262），263）．
　運動耐容能は運動時間とPeak VO2とで表現されるが，
実際には心不全を有する患者では運動時間が比較的良好
でもPeak VO2は低い場合が多い．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血流分配の変
化が生じるためとされる．したがって，このような順応
は運動中の酸素負債の増大と関連し，運動回復期の酸素
負債返済が大きく，酸素摂取量の回復遅延を来たす．フ
ァロー四徴を中心とする右室流出路再建術後患者，
Fontan術後患者でも同様と報告されている59），246）．運動
能は自覚的最大負荷により得られたPeak VO2で評価さ
れることから，結果が患者のモチベーションに影響され
る．自覚的最大は最高負荷時のガス交換比（＝ 二酸化
炭素排泄量／酸素摂取量）で判断される．一般には1.09
以上であること（年少児では1.05以上）が最大負荷の
目安とされる261）．小学低学年では1.0を超えない場合も
あるが，成人では通常1.20前後であることが十分な負
荷試験が施行されたことを意味する264）．しかし，疾患
により最大負荷が躊躇されることから，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（AT）と換気効率の目安である二酸化炭素に対する
換気量の割合を示すVE-VCO2 slopeを測定することで，
心不全患者の予後をPeak VO2以上に鋭敏に予測すると
される．すなわちAT＜11mL/kg/分かつVE-VCO2 slope
＞34はPeak VO2≦14mL/kg/分より心不全死を高い感
度で予測すると報告されている265）．この値が小児期の
心疾患に適用できるか否かはPeak VO2と同様に不明で
ある260）．

④換気効率

　前述したように，運動中の二酸化炭素排泄量と換気量
との直線関係の傾きは運動中の換気効率を表し，VE-
VCO2 slopeと表現される．この指標はPeak VO2より心
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不全患者の予後予測因子として感度が高く，成人CHD
患者での心事故予測に有用とされる266）．最大運動を必
要とせず，再現性も高い．Peak VO2と同様に小児から
成人への成長期にはこの指標は健常例でも低下するが，
成人では大きく変化はしない．運動中の換気効率の低下
と換気亢進はこの指標を上昇させる．しかし，成人での
この指標が有用である背景には，換気亢進の原因が左室
機能不全に伴う肺うっ血により肺コンプライアンスが低
下し，死腔換気が増加し，さらに中枢性，末梢性の化学
受容体感受性が亢進していることがある267），268）．CHD
では，これらの要因に加えて，成人にない特殊な血行動
態を有するFontan術後患者やチアノーゼ等の低酸素血
症も考慮する必要がある266），269），270）．多様な病態をもつ
CHD各疾患の特色を常に考慮しながら判断することが
重要である．

⑤Cardiac Power

　最近，Peak VO2やVE-VCO2 slopeと同等かそれ以上
に慢性心不全患者の心事故や死亡予測に有用な運動関連
指標として注目され，成人CHDやFontan術後患者での
有用性が報告されている271），272）．Peak VO2が心機能以
外の作業筋の廃用性萎縮等の多様な因子に規定されるこ
とや，VE-VCO2 slopeが右左短絡を有するEisenmenger
症候群の患者では適応できない可能性が指摘されること
から，この指標のCHD患者での有用性が期待される．

5 心臓リハビリテーションを含めた
治療としての運動

　小児CHD患者での心臓リハビリテーションの有用性
は，これまで多く報告されている273）－282）．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
の効果は比較的持続し，精神的な自己確立にも役立
つ275），283）．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かも
知れない284）．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，禁忌でなければ運動活動への参加
は奨励される285）．いっぽう，患者の運動が許容された
範囲を逸脱している場合も想定されるため286），監視下
での運動が好ましい． 慢性心不全を有するCHD患者に
対する抗心不全療法としての運動療法の効果は全く不明
である．いっぽう，成人CHD患者でも，心臓リハビリ
テーションの有用性に注目されはじめている287）－289）．
自己の生活の質や余命を過大に評価している場合もあ
り290），291），心不全の評価の一部としての心肺能力を客観
的に評価することは有用である．CHD患者の運動リハ

ビリテーションへの普及には資金や人員確保等の障害は
あるものの292），運動能向上が将来の心事故軽減と関連
する可能性があることから，運動習慣への啓発や教育が
必要である293）．

9 妊娠・出産

1 妊娠・出産の循環生理と疾患別特徴
　先天性心疾患患者の多くは，一般と同様に妊娠・出産
が可能であるが，複雑心疾患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，胎児に合併症を
認めることがある．また，母体，胎児ともにハイリスク
な一部の疾患では，妊娠前に修復あるいは再修復を行っ
ておくか，避妊あるいは妊娠を中断することが推奨され
る．また，一般と比べると，先天性心疾患修復術後の妊
娠は，胎児流産率，低出生体重児など胎児のリスクも高
い．先天性心疾患修復術後の妊娠と出産の詳細は，日本
循環器学会の妊娠・出産の適応管理に関するガイドライ
ン181）を参照されたい．

2 妊娠・出産の循環生理
　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294）．これらの変化が，背景となる疾患の解剖学的特徴，
固有の病態に影響を与え，母体，胎児に合併症を引き起
こすことがある．特に中等度以上のリスクを伴う疾患で
は，一般と比べ高頻度に合併症を認める295）．これらに
関しては，日本循環器学会の妊娠・出産の適応管理に関
するガイドライン181）を参照 .

3 妊娠・出産がハイリスクと考えら
れる疾患（表11）

　妊娠を避けた方が良いと考えられるハイリスク疾
患181），296）－298）は，胎児にとってもハイリスクである299）．
これらの疾患では，妊娠中や出産後に心不全，不整脈，

表11　妊娠の際，厳重な管理を要する心疾患
1．肺高血圧（肺血管閉塞性病変） 
2．流出路狭窄（大動脈弁高度狭窄）
3．心不全（心機能分類Ⅲ度以上，LVEF＜35～40%）
4． マルファン症候群，大動脈拡張疾患（大動脈拡張期径＞

40mm）
5．機械弁置換術後
6．修復術後チアノーゼ遺残疾患（酸素飽和度：＜85%）
7．Fontan術後
 （文献 181，296－298）（レベルＣ）
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血栓塞栓，大動脈解離等の合併症を生じる可能性がある
（レベルB）296），298），299）．ハイリスク心疾患では，妊娠の
中断か，可能な限り妊娠前の疾患治療（再外科手術，カ
テーテルインターベンションなど）を行うことが推奨さ
れる（クラスⅡa）．妊娠中の手術，カテーテル治療は，
大きな危険を伴う181），294）．したがって，母体の病態が悪
化した場合，30週以降は早期出産を考慮する181）．

①疾患別の特徴

1）非チアノーゼ型先天性心疾患術後
　良好に修復され，遺残症（特に肺高血圧）や続発症の
程度が軽い場合は，遺伝の問題を除けば一般と同様に妊
娠出産，経腟分娩が可能である（レベルC）300）．しかし，
低出生体重児出産の比率が高い300）．また，術後に中等
度以上の遺残病変，続発病変があり，妊娠中に悪化する
ことが予想される場合は，再手術，カテーテルインター
ベンションなどで，妊娠前に治療しておくことが推奨さ
れる181）．高度の肺高血圧合併は，妊娠，出産時の危険
度が非常に高い（レベルC）301），302）．
　心房中隔欠損，心室中隔欠損，動脈管開存術後は，遺
残症や肺高血圧症が無く，心機能分類が良好であれば，
妊娠によく耐容し，母体と胎児の予後は良好である（レ
ベルC）300）．房室中隔欠損術後では，通常，妊娠出産は
合併症なく経過するが，心不全，出産後早期の弁機能不
全，脳血栓，心内膜炎発症が報告されている．心不全，
体心室機能不全，高度三尖弁閉鎖不全を認める場合は，
妊娠出産は難しい（レベルC）．高度三尖弁閉鎖不全では，
妊娠前に三尖弁置換術（生体弁）を検討する（クラスⅡ
b，レベルC）．妊娠時に不整脈を発症することがあ
る303）．房室弁逆流に対して抗心不全治療を行う場合が
あるが，アンジオテンシン変換酵素阻害薬／受容体拮抗薬
は妊娠中の投与を避けるべきである（レベルB）304）－306）．
　肺動脈弁狭窄，大動脈弁狭窄術後は，重度の弁狭窄残
存や再狭窄の頻度は低く， 高度狭窄遺残で症状を伴う場
合は，妊娠前の修復あるいは経皮的バルーン肺動脈弁形
成術が推奨される（クラスⅡa）307）．Ross術後は，大動
脈二尖弁や大動脈縮窄と同様に，妊娠による大動脈壁組
織の変化が元来あった壁異常を助長するため，大動脈拡
張の進行に注意を要する308）．
エプスタイン病術後：右心機能が悪く，右室拍出量が少
ないため，妊娠中の容量負荷時に右房拡張を生じ，上室
不整脈や右心不全悪化を起こすことがある．WPW症候
群による上室頻脈も，妊娠時，心不全を増悪させる．妊
娠前の心機能分類が良好であれば，妊娠に耐容し母体の
心合併症は少ないが，流早産率が高い（レベルC）309）．

修正大血管転位術後：体心室が形態学的右室で三尖弁は
エプスタイン様形態異常を伴うことが少なくない．右室
機能低下が年齢とともに進行し，三尖弁逆流の出現増悪
が心機能低下を悪化させる310）．完全房室ブロックの合
併頻度が高い．
　原則的に，妊娠前の心機能分類が良好であれば，ペー
スメーカ植込み後でも，妊娠によく耐容する（レベル
C）310），311）．
　三尖弁置換術後は，日本循環器学会，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181）を参照さ
れたい．
大動脈縮窄術後：大部分の患者は，母児ともに，安全な
妊娠出産が可能である312）．上行大動脈拡張，大動脈弁
狭窄遺残，大動脈弁閉鎖不全などが合併することがある．
有意な狭窄がなくとも，妊娠中に高血圧が持続すること
があり，定期的な血圧測定が必要である．大動脈拡張，
瘤形成を起こすことがあり，大動脈径の観察は重要であ
る．
　妊娠中の内科治療は安静と高血圧治療が中心となる．
大動脈拡張の進行を予防するため，βブロッカーを使
用することもある（クラスⅡb，レベルC）313）．硬膜外
麻酔による無痛経腟分娩で危険なく出産が可能である
（レベルC）312）．
機械弁置換術後：日本循環器学会，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181）を参照．
2）チアノーゼ型先天性心疾患術後
　ファロー四徴術後だけではなく，完全大血管転位術後，
Fontan術後など複雑先天性心疾患に対する術後患者の
妊娠出産も行われることがある．
ファロー四徴術後：ほとんどの場合，妊娠出産が可能で
ある（レベルC）314），315）．軽度から中等度の肺動脈狭窄・
肺動脈弁閉鎖不全では，妊娠出産リスクは低い．しかし，
高度右室流出路狭窄遺残，高度肺動脈弁閉鎖不全，右室
機能不全を伴う場合は，右心不全の増悪，上室頻拍，心
室頻拍を生じることがある（レベルC）302），314）．妊娠前
に手術治療を行うことが勧められる（レベルC）．中等
度以上の大動脈弁閉鎖不全，大動脈拡張（直径40mm以
上），左室機能不全（駆出率：40％以下），頻拍型不整
脈の既往は，妊娠危険因子である（レベルC）314）－316）．
心機能分類Ⅱ以上の場合は，妊娠中の不整脈，出産後の
心不全の合併率が高い（レベルC）314）－316）．胎児リスク
はやや高く，一般と比べると，流産率が高い314）．
Fontan術後：妊娠前に，妊娠可能かどうかの評価を十
分に行う必要がある．妊娠中，心室，心房の容量負荷が
増大し，凝固能も亢進するため，上室頻拍，体心室房室
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弁逆流の増悪，心不全，血栓が生じやすく，母児ともに
リスクが高い（レベルC）317），318）．Fontan術後の妊娠出
産は，高リスクではあるが，心機能分類Ⅰ～Ⅱ度で，心
機能が良好かつ，頻拍性不整脈の既往がなく，出産希望
が強ければ，妊娠・出産を容認できる場合がある．しか
し，容認した場合も，可能なかぎり経験のある施設での
出産を検討する．また，流産を高頻度に認め317），318），不
妊率が高い318）．
完全大血管転位術後：心房位血流転換手術（マスタード
術あるいはセニング術後）は，右房血流と左房血流を転
換し右室が体心室を担うため，右室が後負荷（体血圧）
に加え妊娠時の容量負荷に耐え得るかが妊娠のリスクを
決める．体心室機能が良好で，遺残病変が軽度の場合は，
妊娠のリスクは高くはない（レベルC）318）－320）．右室（体
心室）機能，遺残肺高血圧，洞調律維持の有無，不整脈
が妊娠・出産危険因子である．妊娠中や出産後に右室機
能不全，三尖弁逆流増大，心房細動を含む上室頻拍，洞
機能不全が起こることがある．胎児生命予後は良好であ
るが，早産，低出生体重児がやや多い（レベルC）318）－320）．
アンジオテンシン変換酵素阻害薬／受容体拮抗薬は，重
篤な胎児腎障害を生じるため，妊娠前に中止しておくべ
きである．
　動脈スイッチ術後（arterial switch operation）は，心
機能がよく，不整脈も比較的少ないが，肺動脈狭窄，肺
動脈弁閉鎖不全，大動脈弁閉鎖不全，冠動脈狭窄・閉塞
による虚血性病変が危険因子となる可能性がある．
　Rastelli術後の妊娠出産は少ないが，心機能がよく右
室流出路狭窄が高度でない場合は，妊娠出産のリスクは
高くない．高度右室流出路狭窄の場合は，右室機能不全，
心室頻拍，心房細動を含む上室頻拍を生じる可能性が高
く，妊娠前に再手術による修復が推奨される．妊娠前に
右室流出路導管狭窄，肺高血圧，右室機能の評価を十分
に行う必要がある．
修復術後チアノーゼ残存先天性心疾患：妊娠中は，体血
管抵抗が低下するため，チアノーゼが増悪する322），323）．
酸素飽和度85％以下では生産児を得られる確率は非常
に低い323）．

4 妊娠中のバルーン弁拡大術
　妊娠中のカテーテル治療は，急性症状の改善を目的と
し，通常のカテーテル治療の治療基準は適応できない．
治療時期は妊娠18週以降に行われることが推奨される．
治療対象は有症状の肺動脈弁狭窄，大動脈弁狭窄などで
ある307，324）．

5 妊娠中の心臓血管外科手術
　妊娠中に心臓血管手術が必要となることは稀である
が，大動脈弁狭窄，弁逆流に伴う心不全悪化，大動脈疾
患での大動脈解離／巨大瘤の場合に施行する場合があ
る．妊娠24～28週が安全とされる．一般的には，手術
中に緊急帝王切開術を行うが，挙児希望が非常に強い場
合は，母体の危険は高いが，帝王切開術を先行すること
がある181），294），296），325）．

10 診療体制：経過観察

1 先天性心疾患修復術後の継続診療
の必要性

　最近では，単純先天性心疾患だけではなく，チアノー
ゼ型先天性心疾患修復術後の患者の多くが，小児期を過
ぎて成人を迎えるようになっている．近年，我が国の先
天性心疾患の心臓手術は，9,000/年（手術死亡：3.6％）
程度を推移している．すでに成人になっている先天性心
疾患患者数は約410,000人を超え，今後も継続的に増加
する8），326）．先天性心疾患手術は根治的ではない場合が
多く，合併症，残遺症，続発症を伴い，経過観察，時に，
継続治療を要する327），328）．さらに，加齢により，心機能
悪化，心不全，不整脈，突然死などが生じることがあり，
罹病率，生命予後に影響を及ぼし，定期的な経過観察を
必要とする．また，中等症以上の先天性心疾患，特に，
チアノーゼ型心疾患修復術後は，罹病率が高く，生命予
後も悪いため，生涯にわたる専門的な経過観察が必要で，
小児期は小児循環器科医が中心になり管理を行うが，成
人後は成人先天性心疾患を中心として診療する医師，施
設での経過観察，加療が望ましい（レベルC）327）－331）．

2 経過観察を行う際に必要な診療施設
　先天性心疾患の修復手術は欧米で始まったため，欧米
は先天性心疾患患者の長期管理に対する取り組みが日本
よりも早い329）－335）．成人先天性心疾患を長期管理する
上での欧米と日本との大きな違いは，欧米では循環器科
医，小児循環器科医，心臓血管外科医，内科，産科，精
神科医などを含んだチーム医療を行う成人先天性心疾患
診療専門施設があり，その中心は，小児循環器科医では
なく循環器科医であるという点である330），336），337）．先天
性心疾患は，疾患の種類が多いだけでなく，解決すべき
問題点が多彩であるため，先天性心疾患診療の訓練を受
けた循環器科医が中心となり，小児循環器科医，小児心
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臓外科医と共同で運営し，他部門の専門医と協力したチ
ーム医療を行っている．このため，専門施設は総合病院
ないしは大学病院に設けられ，研修，教育システムも確
立している．しかし，これらの専門施設数は総患者数か
ら比べるとはるかに少なく，患者の需要に応じられてい
ないのが現状である（レベルC）333）－335）．
　日本の先天性心疾患管理施設も1990年代後半に成人
期に対応した診療部門が設立されるようになった．しか
し，ほとんどの場合，主体は，小児循環器科医，心臓血
管外科医のみで構成されている333）－335）．日本の特殊性を
加味した場合，今後，以下のような診療，管理方法が考
えられる．
　複雑先天性心疾患は，心臓形態，病態が特殊であり，
小児循環器科医が修復術後も継続して診る必要がある．
しかし，成人先天性心疾患は，心不全，不整脈，突然死，
妊娠出産，就業，心理社会的問題など成人心疾患の分野
と共通した問題点が多い．さらに，加齢とともに，一般
成人と同様，生活習慣病，消化器疾患，泌尿器科的疾患
など，心臓以外の疾患も少なくない．この場合も，背景
として先天性心疾患を持つため，病態が修飾されること
がある．さらに，心臓病以外の手術の際も，心疾患のケ
アを同時に行わなければならない．このように，成人先
天性心疾患は，小児科医のみで扱う疾患ではなく，成人
の疾患にも習熟した循環器科医との共同診療が不可欠と
考えられている（レベルC）．また，こども病院という
子ども中心の診療形態ではなく，成人を中心とした診療
形態，あるいは，成人期まで継続して診療を行える診療
施設が必要である（レベルC）．循環器科医は，心臓病
の形態，機能，病態に習熟するため，小児循環器科医の，
小児循環器科医は，成人期の問題点に習熟するため，循
環器科の訓練あるいは知識を必要とする．また，小児循
環器科，循環器科だけではなく，一般内科，一般外科，
歯科疾患の合併，妊娠出産も多いため，それらに対応で
きる診療体制が必要である（レベルC）．他科との連携
が不可欠であるという成人先天性心疾患の性格から，中
心となる診療施設は，総合病院あるいはこれと連携可能
な病院を中心に開設する必要がある．長期的には，循環
器科医，小児循環器科医，心臓血管外科医の長所を取り
入れた共同運営が望まれる形態であり，そこに内科専門
医，産科，麻酔科，病理などの専門家が参加できるシス
テムが必要である （レベルC）330），335），338）．また，循環器
科，小児循環器科のいずれを背景とした場合でも，成人
先天性心疾患を専門に診る医師の教育と養成が急務であ
る326），338）．

Ⅱ 各論

1 ファロー四徴

1 はじめに
　チアノーゼ型先天性心疾患において最も発生率が高い
代表的疾患である．出生児1,000人あたり0.18から0.26
人339）－341）にみられ，先天性心疾患に占める割合は3から
6％342－344）である．外科治療を行わなければ，1年生存
率と10年生存率がそれぞれ64％と23％といわれ，多く
の場合長期生存を望めない345）．外科治療には，大別し
て姑息術と心内修復術がある。心内修復術によって，動
脈血と静脈血が混合しない状態になり，術後のQOLと
長期予後は大きく改善する．しかし，心内修復術も完全
な治療ではなく，軽重は様々であるが術前とは別個の新
たな病態を認める．今後は術後の合併症も減少しさらに
成績も良くなると期待されるが，最終手術とされる心内
修復後も，適切な管理が必要であり，時に再侵襲的治療
を行うこともある．

2 解剖学的特徴
　ファロー四徴（TOF）は，肺動脈狭窄，心室中隔欠損，
大動脈騎乗を解剖学的特徴とするチアノーゼ型先天性心
疾患で，二次的に生じる右室肥大を加えて“四徴”と命
名されている．
　肺動脈弁下あるいは漏斗部狭窄はほぼすべてのTOF
に認められるが，通常併せて肺動脈弁から肺動脈まで狭
窄がみられる．肺動脈弁下狭窄は，流出路部あるいは漏
斗部の前方（前頭側）への偏位によって生じる．肺動脈
弁は概して径が小さく狭窄を認め，多くの症例では二尖
弁又は単尖弁である．弁上狭窄をみることもある．肺動
脈分枝部狭窄は，分岐部にも末梢部にも認められ，狭窄
部が限定されている症例や狭窄がびまん性で全体が低形
成の場合がある．
　TOFにおける心室中隔欠損は，多くの症例では傍膜
様部の欠損であり346），流出路部中隔は前方に偏位し，
欠損孔は大動脈下に位置してmalalignment型の心室中
隔欠損となる．また，流出路部の心室中隔欠損を認める
ことが時にある．
　TOFと両大血管右室起始との鑑別については，大動
脈騎乗の比率が50％以下の場合をTOFとし，50％を超
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える症例を両大血管右室起始とすることもあるが，大動
脈騎乗の比率に関係なく大動脈弁と僧帽弁間に繊維性の
結合がある場合をTOFとすることが多い．
　流出路部中隔の前方偏位や大動脈騎乗と関連して，大
動脈弁は拡大している．

3 心内修復術
　心内修復術は，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が主要な手
技である．右室流出路狭窄に対しては，筋束や狭窄した
漏斗部の切除のほか，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．肺動脈弁輪を切開しないか，弁輪切開が右室流
出路の非常に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
プローチを組み合わせて修復することがある．

4 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，非常に重要である．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，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（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（「総
論4 不整脈」の項を参照のこと），運動制限のレベルを
決定する（クラスⅡa，レベルC）．
　医療機関への受診は，病状や治療の有無によって頻度
が異なってく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年に一度程度
の受診による経過観察を検討すべきである（レベルC）．

5 術後の合併症への対応
　TOF心内修復術後は，新たな病態が生じるとも言わ
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，心室および心房不整脈，心室機能障害，細菌性
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（「総論６ 大動脈拡張」の項を参照のこと）

①肺動脈弁閉鎖不全

　心内修復時に肺動脈弁切開や肺動脈弁輪切開を施行す
れば，程度の差はあるが肺動脈弁閉鎖不全がみられる．
術後例の60％から90％に肺動脈閉鎖不全が認められる
とされるが347），カラーフローマッピングやパルスドプ
ラで評価すれば，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実施された場合も，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348）．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，不整脈などが出現し，死亡に至ることもあ
る137），244），349）－351）．
　TOF心内修復手術後の成人期に施行した肺動脈弁置
換手術の死亡率は低い352）－355）．しかし肺動脈弁置換術
で一般に使用される生体弁は，数年から10年程度で弁
の石灰化のために狭窄や閉鎖不全が生じることが多く再
手術が必要になる12），352）．適切な時期に肺動脈弁置換手
術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352），356）－359）．NYHA心機能分類は改善する
が352），360），運動耐容能の客観的改善は未だ明確ではな
い355），361），362）．心室頻拍や突然死のリスクは肺動脈弁置
換のみでは減じないとする報告もある363），364）．
　右室容積や右室機能の計測，肺動脈逆流の定量的評価，
心筋障害などの検査法としてはMRIが優れている365）－370）．
右室拡張末期容積が150～170mL/m2未満または右室収
縮末期容積が82～90mL/m2未満であれば肺動脈弁置換
後に右室容積は正常化すると報告されている358），371）－373）．
CTは空間解像能が高くMRIと同様な計測も可能で，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，放射線被爆ならびに造影剤使用が欠点であ
る374），375）．
　現時点における肺動脈弁閉鎖不全に対する肺動脈弁置
換術の適応は，重度の肺動脈逆流があり，かつ以下のい
ずれかの項目を認める場合と考えられる．すなわち，ⓐ
右心不全症状や運動耐容能の低下（クラス I，レベル
B）334），376），377），ⓑ中等度以上の右室拡張や右室機能不全
（クラスⅡa，レベルB）334），376），377），ⓒ進行性で有症状
の心房または心室不整脈がある（クラスⅡa，レベル
C）334），376），377）．肺動脈弁置換術の至適時期については様々
な意見があり，未だ統一的見解は得られていない．
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　右室流出路に心外導管を用いた手術において，海外で
は経皮的肺動脈弁置換術が臨床導入されて良好な成績を
収めており，TOF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378）－380）．

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すると報告されてい
る381）．したがって，右室収縮期圧が左室の70％を超え
るか，右室流出路の圧較差が50～60mmHg以上あれば，
外科手術やカテーテルインターベンションによる狭窄解
除が推奨される（クラスⅡa，レベルC）334），376），382）．狭
窄解除の基準については，右室収縮期圧が左室の1/2な
いし2/3以上か，狭窄部の圧較差が20から30mmHg以
上を適応とする報告もある383）．
　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インターベンション
を実施することが少なくないが，肺血流シンチによる患
／健側肺血流比が0.4未満であれば施行を検討する（ク
ラスⅡb，レベルC）384）．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383）．カテーテル
インターベンションの手技として，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（クラス
Ⅱb，レベルC）385）－396）．

③不整脈

　Silka MJらの報告によると，TOF心内修復術後例の突
然死は年間1,000人当たり1.5人である137）．突然死と関
係のある心室性不整脈が相当認められる（レベル
B）244），385）－404）．術後例では，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
とは無関係である405）．TOF患者の術後遠隔期における
突然死の発生頻度は5％とされてきたが，幼児期や乳児
期の手術例では1％以下あるいは稀であり406），407），年間
当たりの突然死は0.35％との報告もある408）．
　180msec以上のQRS時間が認められれば，持続型単
形性心室頻拍は誘発されやすいと報告されているが409），
Gatzoulisらは脱分極および再分極の異常が術後の心室
頻拍と関係し，180 msec以上のQRS時間やQT時間の
延長などが絡んでリスクを増しているとしており410），
Berul CIはQRS時間延長と JT dispersionの増加が突然死
の予想しうる指標であると述べている411）．しかし，
Hokanson JSの288例の検討では，180 msec以上のQRS

時間と突然死との関連は認められなかった412）．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412）．Late potentialと心室不
整脈の関係が指摘されたが，突然死の予想因子とはなっ
ていない413）．TOF心内修復術時の経心房心室中隔欠損
閉鎖が，致死性不整脈や右室機能不全を減少させるとの
報告があり414）－416），上室不整脈を増加させることもな
いとされる416）．
　我が国における多施設共同研究では，ペースメーカを
装着されていない完全房室ブロックと心室頻拍が遠隔期
の主要な予後増悪因子であったが，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138）． 
　TOF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，重度の肺動弁
閉鎖不全の存在は心室不整脈を発生しやすくし，中程度
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403），417），418）．したがって，中程度以
上の左室機能不全または右室機能不全があり，かつ心室
不整脈がある場合は，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（クラスⅡa，レベルB）385）－396）．特に持続性心室頻
拍や心停止が確認された例では ICDを考慮する必要が
ある（クラスⅡa，レベルB）140），176），334），376），377），419）．
　以上に関しては，「総論4　不整脈」の項も参照され
たい．

④大動脈弁閉鎖不全

　TOF患者は，術前術後を通じて大動脈弁輪径が一般
に大きい．また，年齢が長じるにしたがって，大動脈弁
閉鎖不全の合併が増加するといわれる194）．心内修復術
後における大動脈弁置換術の明確な基準はないが，通常
の大動脈弁閉鎖不全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420）．

⑤感染性心内膜炎

　TOF術後例について，30年間にわたる長期観察期間
中の感染性心内膜炎発生率の検討では，1.3％の患者が
罹患した421）．2007年に改定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，先天性心疾
患術後の症例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，皮膚組織及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の予防処置を
行うことが推奨されている（クラスⅡa，レベルC）422）．
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TOF術後は，内皮で覆われない人工膜や人工物を使用
している場合があり，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
ンで高いリスクがあるとされている病状にあてはまる患
者が多い． 

2 完全大血管転位：動脈スイッ
チ術後

1 はじめに
　完全大血管転位（TGA）に対する修復術は，1980年
代から心房スイッチ術に代わり動脈スイッチ術（arterial 
switch operation：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，最近の早期死亡率は1.8～15％と報告さ
れている423）－432）．早期死亡原因としては，移植冠動脈
の狭窄による心筋虚血の報告が多い．ASO術後の長期
生存率は10～15年で86～94％と比較的良好であるが，
遠隔死亡の多くは術後早期1年以内にみられる．死亡原
因としては冠動脈狭窄に伴う心筋梗塞，左心機能不全，
術後肺高血圧などである．術後遠隔期の合併症としては，
大動脈弁閉鎖不全，右室流出路狭窄，冠動脈狭窄，術後
不整脈などが報告されている423）－436）．

2 大動脈弁閉鎖不全，大動脈基部拡大

①発生頻度と発生機序

　ASO術後遠隔期の大動脈弁閉鎖不全（AR）の発生頻
度は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5％前
後にみられる．弁逆流は経年的に増強することが指摘さ
れている437）－443）．
　ARの発生機序については，解剖学的肺動脈弁は大動
脈弁に比べ弁尖が菲薄でコラーゲン線維や弾性線維が少
ないこと，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大き
い430），443）－445）．外的要因としては，経肺動脈的VSD閉鎖
に伴う弁損傷446），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429），436）－444），446，447）．

②経過観察と再侵襲的治療の適応

　基本的には臨床症状と心エコー検査で経過観察を行
う．通常の慢性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448）．しかし，ASO術後例では
AR合併がない症例においても遠隔期の左室心筋潅流欠
損や冠血流予備能低下することが報告されている449）－453）．
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検査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は軽度リスクで
あり，12か月ごとの定期検査を行う．中等度のARで左
室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や6～12か月ごとの
左室機能評価を検討する．左室拡大がなくても，安静時
ならびに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．左室拡大の進行がなければ，中等度の運
動までの許可を検討する．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度リスクであり，手術適
応を検討する（クラス IIa，レベルC）454），455）．特に他の
遺残病変を伴うASO術後の高度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55mm以上456））は手術を検討する（クラス IIa，レ
ベルC）．

③術式選択と予後

　ASO術後のARに対する再手術としては，通常弁置換
術（AVR）が行われる（クラスIIa，レベルC）447），457）－459）．
AVRにおける代用弁としては機械弁と生体弁に大別さ
れるが，現時点においてASO術後例は大多数が非高齢
者であり，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
55mm以上）に対しては弁温存基部置換術（David術）
が可能なこともある460）－462）．ASO術後のAVRの遠隔成
績は比較的良好である447）．
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3 右室流出路狭窄

①発生頻度と発生機序

　術後の右室流出路狭窄は3～30％と比較的高頻度に認
められる術後続発症である423）－437），463），464）－467）．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，左右末梢肺動脈に単独あるいは複合して発生す
る．狭窄の発生原因としては，肺動脈前方移動（Lecompte
法）によ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
輪部および吻合部の成長障害，小口径の旧大動脈弁など
が考えられている．ASOにおける肺動脈狭窄発生はある
程度不可避な合併症であり，その発生頻度は経年的に増
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467）．

②経過観察と再侵襲的治療の適応

　臨床症状と心エコー検査で定期的に経過観察を行う．
通常の右室流出路狭窄では，右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右心機能も正常に維持
されていることが多い．一側肺動脈狭窄例では有意の右
室圧上昇が見られないことがある．軽症では運動耐容能
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，肺血流シンチによる左右
肺動脈血流分布の評価が必要である468）．
　軽度の右室流出路狭窄で右室拡大がない無症状例は軽
度リスク群であり，1年ごとの定期検査を検討する（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か月ごとの右室機能
評価を検討する（レベルC）．右室流出路狭窄や右室拡
大が無くても安静時ならびに運動誘発性期外収縮を認め
るものは，6～12か月ごとの右室機能評価を検討する（不
整脈の項を参照のこと）．高度の右室流出路狭窄（PG≧
50mmHgあるいはRVP/LVP≧0.7）で，経皮的カテーテ
ル治療が無効なものでは手術適応を検討すべきである
（レベルC）．高度の右室流出路狭窄でなくても，妊娠を
希望する患者，より高度の運動を希望する場合，高度の
肺動脈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（クラス IIa，レベルC）．

③術式選択と予後

　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，肺動
脈狭窄再発率は低い（クラス IIa，レベルB）425），463），464）．
一方，経皮的アプローチのバルーン拡大術の成功率は外
科治療より低いが，非侵襲的で繰り返し行える利点があ
る（レベルB）．バルーン拡大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469）－471）．ス
テント留置法とバルーン拡大術の比較では472），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）．狭窄部位や形態により両者の選択を検討すべきで
ある（レベルC）．

4 冠動脈閉塞・狭窄

①発生頻度と発生機序

　ASOにおけ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重大な影響を及ぼ
す．近年，遠隔期の冠動脈閉塞や狭窄が多数報告されて
おり，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473）．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％
とされている425），427），430），449），474），475）．しかし，心筋虚血の
徴候があるものでは40％に冠動脈狭窄病変がみられ，
心筋虚血の徴候がないものでも7％に狭窄病変がみられ
たとする報告がある430）．また，症状のないものでも術
後遠隔期の IVUS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476）．
　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，冠動脈口あるいは主幹部の内膜損傷が原因とな
る．冠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，末梢側狭窄は希で
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
の発生頻度が最も高く，次いで単冠動脈，左冠動脈が肺
動脈後方を走行する例の頻度が高い430），477），478）．冠動脈
病変は進行性であると考えられている475）．

②診断と再インターベンション適応

　胸痛などの臨床症状や負荷心電図，心エコー検査で心
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筋虚血の徴候があるものでは厳重な経過観察と心筋シン
チおよび選択的左右冠動脈造影が必須である．いっぽう，
明らかな冠動脈虚血症状がない場合でも，冠動脈狭窄を
除外できないことは留意する必要がある．さらに，冠動
脈狭窄がないものでも，左冠動脈は正常冠動脈に比べ血
管径が有意に細いこと，遠隔期の左室心筋潅流欠損の頻
度が高いことが報告されており，注意深い評価が必要で
ある449）－453）．ASO術後は非侵襲的冠動脈検査の感度は
低く，成人例では冠動脈造影を含めた冠動脈評価を検討
する（クラス IIb，レベルC）．
　心筋虚血症状を有するもの，もしくは検査で冠動脈狭
窄に伴う虚血が確認されるものは再インターベンション
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，心筋梗塞の既往のあるものでは積極的に再イ
ンターベンションを検討する必要がある（クラス IIa，
レベルC）479）．

③術式選択と予後

　経皮的カテーテル治療は有用であり，バルーン冠動脈
形成術やステント留置が報告されている．経皮的治療が
できないものには外科治療の適応を検討する．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479）－485）．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．

5 術後不整脈
　ASO遠隔期の有意な心房不整脈は5％前後にみら
れ486），487），複雑な心房内手術操作が加わる心房スイッチ
術に比べ発生頻度が低い126），133），488）．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489），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，VSD合併例は遠隔期
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，不整脈発症の半数例では遠隔期に進行することが報
告されている．診断，管理と再インターベンション適応
については他の心疾患術後不整脈の管理に準ずる．

3 両大血管右室起始

1 はじめに
　両大血管右室起始（DORV）は稀な疾患であり，なお
かつその中にいくつかの病型がある490）．その病型によ
り手術方法が異なり，さらに同一病型にもいくつかの手
術法が施行される．したがって，その管理も各々の病型
とその手術の組み合わせのほか合併心疾患によっても異
なり，術後遠隔期の病態も一様ではない．

2 解剖学的特徴
　DORVは両大血管，すなわち大動脈と肺動脈が右心室
から起始している疾患である．しかし，大血管の位置異
常や心室中隔欠損（VSD）の部位によって，さらに細
かく分類されている．心室中隔欠損の部位はLevの分類
に従って，大動脈弁下，肺動脈弁下（Taussig Bing心疾
患），両半月弁下ならびに遠位（noncommitted VSD）の
4つに分かれる491）．近年の統一データベースのための
The Society of Thoracic Surgeons（STS）とThe European 
Association for Cardio-thoracic Surgery（EACTS）の分
類492）では，DORVは心室中隔欠損に類似した型，ファ
ロー四徴に類似した型，完全大血管転位に類似した型，
心室中隔欠損孔が半月弁から離れている型ならびにその
他に分けている．これらの分類は血行動態からも手術治
療の面からも理解しやすく実用的である．
　手術成績や予後と関係する合併心疾患も多彩である．
肺動脈狭窄のほか，大動脈弁下狭窄や493）大動脈弓の閉
塞病変を伴うことがある．また，一側房室弁両室挿
入494）－496），多発心室中隔欠損494），496），497），肺動脈下型や
遠位型でみられる冠動脈異常，一側の心室の低形成，肺
静脈還流異常などが挙げられる．このほか，無脾症や多
脾症などの内臓心房錯位に両大血管右室起始を合併する
場合もある．

3 心内修復術
　DORVの手術治療は，前述の心室中隔欠損の部位や肺
動脈狭窄の有無，大血管関係などにより術式の選択は異
なる．

①術式

　主に大動脈弁下や両半月弁下にVSDがあるVSD型や
ファロー四徴型のDORVに対して行われるリルーティ
ング（左室と大動脈を心室内トンネルで連結する，心内
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修復術型）497）－500），主に肺動脈弁下VSDで肺動脈狭窄
のない大血管転位型のDORVに行われる動脈スイッチ
術496）－500），右室肺動脈間に心外導管を用いる心外導管
術7），13），大血管を一つとして単心室型に修復するFontan
術495），497），500）の4つに大別される．さらに，心房位血流
転換術を用いた手術法もある497）．手術に際して，VSD
の拡大術を施行したものは，切除ならびに拡大術を合わ
せて45％から62.5％との報告がある495），498），499）．

②手術成績，術後遠隔期予後と問題点

　生存率は5年で87～88％496），498），501），8年で81％との
報告がある497）．
　DORVでは大動脈が右心室から起始しているため，左
室からの血流はいかなる手術であっても心室中隔欠損孔
と右室腔の一部を通過することになる．手術後にこの通
路が狭窄すると左心室の流出路狭窄（大動脈弁下狭窄）
となる．右室内の心室中隔欠損孔と大動脈弁間の通路は，
右室内導管の走行が長く血流が蛇行するため，狭窄とな
る場合がある502）．発生部位は心室中隔欠損孔が最も多
いとされる493）．発生率は5％から8％と報告されてい
る498），502）．

4 術後の管理
　病型により施行される術式が異なり，さらに同一病型
でもいくつかの手術法が実施されるため，その残存病変
や続発症は一様ではない．左室から大動脈へのリルーテ
ィングでは左室流出路狭窄になり得る．これは狭小な
primary interventricular foramen, トンネル内の線維性組
織の増生などが原因となって起こり得るが，術後管理は
大動脈弁下狭窄の管理と同様である．日本循環器学会の
ガイドライン178）に示されているように，突然死の要因
は心室不整脈であることから，大動脈弁下狭窄の生活や
運動の指導は，圧較差，左心室肥大，虚血，大動脈弁逆
流，心室不整脈を参考にして決める．弁性狭窄でも心エ
コー検査の推定圧較差の誤差が大きい場合があり，左室
壁厚も参考にする．負荷心電図やホルターが参考となる
こともある．動脈スイッチ術後や心外導管を用いた右室
流出路再建術後には右室流出路狭窄を発症し得るが，術
後管理については「各論2　完全大血管転位：動脈スイ
ッチ術後」や「各論9　心外導管を用いた手術」の各項
を参照いただきたい．

5 術後の侵襲的治療
　DORVの再手術に関する報告は少なく，明確な基準は
ない．DORVの再手術は22％から54％である497），500），503），504）．

再手術法の適応は狭窄病変（大動脈弁下狭窄，大動脈弁
上，右室流出路，肺動脈，心外導管，大動脈縮窄）や合
併する僧帽弁閉鎖不全，残存心室中隔欠損などである．
　動脈スイッチ術に伴う肺動脈狭窄や，心外導管を用い
た右室流出路再建に伴う導管狭窄や肺動脈狭窄に関して
は，各項目を参照されたい．DORVに見られる特徴的な
大動脈弁下狭窄は0～10％に発生し494），497），500），504），505），
noncommitted VSD型では再手術率が有意に高い497），499）．
　術後の大動脈弁下狭窄に対する手術治療は5％程度に
行われ497），左室から大動脈までの間の，心室中隔欠損
孔やトンネル内ならびに大動脈弁下の狭窄が弁下狭窄の
原因である502）．術後の大動脈弁下狭窄は，収縮期圧較
差が50mmHg前後で手術が検討される（クラスⅡa，レ
ベルC）502）．

4 修正大血管転位

1 はじめに
　修正大血管転位は，心室中隔欠損，肺動脈狭窄など合
併心疾患を伴うことが多い．三尖弁置換術あるいは心外
導管修復兼心室中隔欠損閉鎖術が行われることが多い．
修復術後も，体心室右室機能不全，三尖弁閉鎖不全が年
齢とともに悪化し，経年的な再手術率は高い．頻拍型不
整脈を認めることも多い．しかし，解剖学的修復手術
（ダブルスイッチ術；DS術）後で動脈スイッチ術を併用
した場合は，再手術率は低い．

2 解剖学的特徴
　右心室と左心室が，入れ替わっており，心房心室不一
致，心室大血管不一致を特徴とする．体静脈血は右心房，
左心室経由で，肺動脈に駆出され，肺静脈血は左心房，
右心室を経由し大動脈に送り出される．したがって，血
液循環は生理的に修正される．体循環は解剖学的右室が
担うため，経年的に機能低下，三尖弁閉鎖不全の増悪を
招く．心室中隔欠損（60～80％），肺動脈狭窄／閉鎖（30
～50％），三尖弁異常（14～56％，エプスタイン病様異
常も多い），大動脈弁閉鎖不全（25～36％）の合併が少
なくない118）．房室ブロックを生じやすく，完全房室ブ
ロックは5％にみられる506）．右冠動脈が体心室右室領域
に分布するため，体心室は冠動脈血流分布に乏しく，体
心室機能低下の一因となる．

3 心内修復術
　初回修復術として，心室中隔欠損閉鎖術，三尖弁置換
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術，左室肺動脈間心外導管修復術などの右室が体心室で
ある生理的修復術と， 左室が体心室となるDS術が行わ
れる507）－510）．DS術は，解剖学的左室を心室中隔欠損経
由リルーティングで大動脈につなぎ，解剖学的右室と肺
動脈の間に弁付き導管を置く方法である．動脈スイッチ
術を行う場合もあるが，この場合は同時に心房位血流転
換術が必要になる．いずれも解剖学的左室が体循環を担
うことになる．

4 術後遠隔期予後

①生理的修復術後

　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．合併心疾患を伴
う場合の平均死亡年齢は40歳前後とされる118），509），510）．
三尖弁置換術，心外導管兼心室中隔欠損閉鎖術後の心外
導管狭窄に対する再手術率は高く，10年で約1/3に認め
る． 10～20年ごとに導管形成術を行うことが多い．心
室中隔欠損兼肺動脈狭窄合併例は，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，心室中隔のgeometryが変わるためとも推測さ
れている187），511），512）．同様に，心外導管狭窄解除術後に，
三尖弁閉鎖不全を悪化させることがある．

②DS術後

　DS術後の体心室左室機能は良好である．術後遠隔期
成績の報告は少ないが513）－516），術後生存率は，10年で
90～100％，15年で75～80％，遠隔期死亡のリスク因
子は三尖弁閉鎖不全の残存とされる．多くはNYHA機
能分類 I-IIで，我が国の報告によると術後10年の再手術
回避率は，動脈スイッチ術後例で 84.4％， 心外導管術後
例で，89.6％とされる．

5 術後遠隔期の管理（表12）
　生理的修復術後では，右室機能低下，三尖弁閉鎖不全，
房室ブロックの進展に注意する．三尖弁閉鎖不全や右室
機能不全の治療と進行予防のために，ACE阻害薬，ベ
ータ遮断薬を用いることがある．しかし，大規模研究で，
肯定的結果は得られていない86），517）－519）．機械弁置換術
後は，ワルファリンを継続投与する．持続性あるいは抗
不整脈薬投与中の上室頻拍は，抗凝固療法の併用を検討
してもよい（クラスⅡb，レベルC）．
　感染性心内膜炎予防は推奨される．妊娠出産について
は，「総論9　妊娠・出産」の項を参照のこと．

6 経過観察の際の検査方法
　心電図検査では，房室ブロックの進行に注意を要する．
DS術後の動脈スイッチ術後例は虚血の評価が必要であ
る．
　胸部X線にて，右室拡大，肺うっ血に注意する．
　心エコー法は，右室機能低下，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520）．
DS術後の動脈スイッチ術後例は左室機能，心外導管術
後例は，右室機能評価が重要である．
　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521）．しかし，DS術の血
流評価に有用である．CTは右室機能評価，左室肺動脈
導管狭窄，石灰化，冠動脈の評価に有用である．
　心臓カテーテル検査は，心室機能，房室弁逆流，肺動
脈狭窄， 冠動脈狭窄の評価に有用である．
　体心室右室の冠動脈分布は右冠動脈の分布となるた
め522），523），核医学検査では心筋虚血，自律神経機能評価
を行う．

7 再侵襲的治療

①カテーテル治療とペースメーカ治療（表13）

　カテーテルアブレーションは，上室頻拍，心室頻拍に
有用だが，再発が多い（レベルC）．
　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．DS術の心房位血流変換術後の上

表12　修復術後経過観察の注意点
1．生理的修復術後
　右心室機能（体循環心室機能不全）
　体循環心室房室弁（三尖弁）閉鎖不全
　肺循環房室弁（僧帽弁）閉鎖不全
　進行性の房室ブロック
　上室頻拍（心房粗動，細動），心室頻拍
　導管狭窄
　置換弁機能不全
2．DS術後
　a．心外導管術後
 　導管狭窄
 　右室機能（肺循環心室機能不全）
 　上大静脈下大静脈狭窄
 　肺静脈狭窄
 　洞機能不全
 　上室頻拍
　b．動脈スイッチ術後
 　冠動脈狭窄，閉鎖
 　大動脈弁閉鎖不全
 　上大静脈下大静脈狭窄
 　肺静脈狭窄
 　洞機能不全
 　上室頻拍
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下大静脈狭窄や心外導管狭窄に対しては，経皮的バルー
ン形成術が考慮されるが，これらは「各論2 完全大血管
転位」の項を参照のこと．
　完全房室ブロックは突然死が多く，ペースメーカ装着
を検討する（クラスⅡa，レベルC）．右心機能低下例で
は，心房心室同期ぺーシング（DDD）が推奨される（ク
ラスⅡa，レベルB）524）．心室頻拍を伴う場合は，ICD
も考慮される 525）．心室再同期療法（CRT: Cardiac 
resynchronization therapy）は，QRS間隔，体心室径，
駆出率などの改善をみるが，体心室左室と比べると改善
の度合いは大きくない102），525），526）．

②外科治療（表14）

　生理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，三尖弁置換術ない
し三尖弁形成術を検討する（クラスⅡa，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（非可逆的な心筋病変）を生じる前に行うこと
が望ましい（クラスⅡa，レベルC）．再弁置換術を行う
場合もある524）．修復術後遠隔期の右室機能不全では， 
DS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．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，DS術まで到達できる例は少ない．成人
での到達例はない515），516），527）．肺動脈絞扼術後は，三尖

弁閉鎖不全が軽減することがある515）．
　DS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（「各論９ 心外導管を用いた手術」の項を
参照のこと）．

5 房室中隔欠損

1 はじめに
　房室中隔欠損（AVSD）は，歴史的に「心内膜床欠損」
「共通房室弁口」などと呼ばれてきたが，現在では
AVSDにほぼ統一されてきている528）．AVSDは5葉の房
室弁により形成される共通房室弁口の存在により，定義
される．出生児の約0.02～3％にみられるとされ，比較
的多い先天性心疾患であり，完全型のほうが不完全型（ま
たは一次孔欠損型）や中間型よりも多い．完全型の多く
は21トリソミーに合併するのに対し（＞75％），不完全
型は21トリソミーに関係しないことが多い（＞90％）．
また，ファロー四徴や他の複雑心疾患にも合併すること
がある．心房内臓錯位症候群では，多くの合併症例を認
める．完全型では早期より肺高血圧を来たすために乳児
期での治療が必要となる． Fontan術の適応となる症例
を除いて，AVSDは2室型の心内修復術を行うが，遠隔
期の再手術を要する合併症として房室弁閉鎖不全と左室
流出路狭窄がある．

2 解剖学的特徴
　AVSDは，完全型，不完全型によらず房室中隔の欠損
孔，房室弁の形成異常，心室中隔の流入部─心尖部間の
短縮および心尖部─流出部間の延長，左室流出路の狭小
化と冠状静脈洞，房室結節，His束 ,近位刺激伝導路の
下方偏位を特徴とする．
　AVSDは，前後の共通弁尖と左右の側方弁尖で構成す
る共通房室弁が存在し，この房室弁は心室中隔の頂上に
は付着しないため，房室中隔には心房（静脈洞型），心
室（流入部）の双方のレベルで欠損孔が生じる．
Rastelliらは中隔上に位置する弁の腱索の付着部位によ
りA，B，Cの3つに分類している529）．
　不完全型AVSDでは，前後の共通弁尖がconnecting 
tongueで繋がって左右二つの房室弁に分かれ，またこの
房室弁は心室中隔の頂上に付着するため心室間レベルで
の短絡はない．房室弁には裂隙による逆流が生じる．

表13　内科的侵襲的治療
・肺動脈分岐部狭窄：カテーテル治療
・上室頻拍，心室頻拍：カテーテルアブレーション
・完全房室ブロック（症候性，進行性または高度の徐脈，運
動時心拍数増加不良，心拡大）：ペースメーカ植込み

・洞機能不全症候群：ペースメーカ植込み
・心室再同期療法（CRT）
・植込み型除細動器（ICD）

表14　再手術の適応
1．生理的修復術後
　 　導管狭窄
　 　 修復術後の中等度あるいは高度の体循環房室弁（三尖

弁）閉鎖不全
　 　体循環心室（右室）機能不全
　 　有意な心室中隔欠損遺残
　 　肺動脈／肺動脈弁下狭窄の進行
　 　置換弁機能不全
　 　人工材料に対する感染性心内膜炎
2．DS術後
　 　上下大静脈狭窄
　 　冠動脈狭窄，閉鎖
　 　高度大動脈弁閉鎖不全
　 　導管狭窄
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3 心内修復術
　完全型AVSDの心内修復術では，共通房室弁の分割と，
心室中隔欠損孔（完全型），左側房室弁の裂隙，心房中
隔欠損孔（一次孔欠損）の閉鎖を行う．不完全型房室中
隔欠損では，左側房室弁の裂隙と心房中隔欠損孔（一次
孔欠損）を閉鎖する．

4 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，右室及び左室拡
大，両心室機能障害，肺高血圧，左室流出路狭窄，不整
脈の出現に注意を要する．また，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．さらにAVSDでは，房室結節，並び
にHis束が通常より下方偏位しているため，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が指摘されており，定期的な心
電図，並びにホルターによる房室伝導の評価が必要であ
る．

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，非常に重要である．心内修復術後，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，左側房室弁閉鎖不全があっても，自覚症状を認めず，
著明な左室拡大，左室駆出率の低下がなければ，体育の
授業は制限をしない（レベルC）．重度の左側房室弁閉
鎖不全，不整脈，左室流出路狭窄，左室の著明な拡大，
左室機能の低下を認める場合，その程度に応じた運動制
限が必要である． 

②肺高血圧

　1歳までの心内修復術，あるいは肺動脈絞扼術により
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，本疾患に多くみられる21ト
リソミーとの関連において，不可逆的な肺血管性肺高血
圧症が出現しやすいとする説もある．

③妊娠

　「総論9　妊娠・出産」の項を参照のこと．

5 術後の再侵襲的治療
　心内修復術後，再手術を要する病態は主に左側房室弁
閉鎖不全，左側流出路狭窄である．また，左側房室弁狭

窄，遺残短絡，右側房室弁閉鎖不全が手術適応になるこ
ともある．
　最近の報告では房室中隔欠損における再手術介入理由
において最も多いものは左側房室弁閉鎖不全（67～82
％）であり，続いて左側流出路狭窄（10～25％）であ
った．また，左側房室弁狭窄が再手術の理由になる症例
を認めた（1％）530），531）．

①左側房室弁閉鎖不全と狭窄

　外科治療を要する遠隔期合併症のなかで，最も頻度が
高いのが左側房室弁閉鎖不全である（4～19％）532）－537）．
近年では心内修復の際に左側房室弁の裂隙を閉鎖するの
が一般的であるが534），特に術前から中等度以上の逆流
を来たす症例において遠隔期に左側房室弁逆流が重症化
し再手術を行う場合がある538）．また手術直後から中等
度以上の逆流を認める症例があり，これらの症例では比
較的近接期に再手術を必要とすることがある532）．
　左側房室弁閉鎖不全に対する手術時期は，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（クラスⅡa，レベルC）．小児期の手術
時期に関しては明確な基準はない．Krishnanらは，成人
以上に左心室機能の回復は良好であると報告してい
る539）．
　手術方法には，弁形成と弁置換の2種類がある．体の
成長に伴いpatient-prosthesis mismatchを生じることが危
惧される学童期までの症例，あるいは出産を希望する女

表15　 ACC/AHA 2008 Guidelines for Adults With Congenital 
Heart Disease335）

Class Ⅰ
1． 先天性心疾患に対する手術において，十分な研修を受け，
習熟している者が房室中隔欠損に対する手術を行うべき
である（Level of Evidence: C）．

2． 以下の適応条件を認める場合，房室中隔欠損に対し心内
修復術を既に受けている成人において再手術を推奨する :

　 a． 左側房室弁閉鎖不全または狭窄により有意な症状を
認める，心房あるいは心室不整脈が出現する，左室
径の拡大が進行する，あるいは左室機能が継続して
悪化する場合，左側房室弁形成術あるいは，左側房
室弁置換術が推奨される（Level of Evidence: B）．

　 b． 左室流出路の平均圧較差＞50mmHg，最大圧較差＞
70mmHg，あるいは平均圧較差＜50mHgであっても
左側房室弁閉鎖不全，あるいは大動脈弁閉鎖不全を著
明に認める場合（Level of Evidence: B）．

　 c． ASDあるいはVSDが再発，または遺残し著明な左右
シャントを認める場合．なお，ACC/AHA 2008

　　　 Guidelines for Adults With Congenital Heart Disease の
Section 2: ASD, Section 3: VSDも参照のこと．（Level of 
Evidence: B）
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性においては，可能な限り弁置換術までのpalliationと
して弁形成が試みられる．形成方法として裂隙の追加縫
合のみで改善が得られる場合もあるが，弁輪縫縮，人工
腱索や補填物による短縮した弁尖の延長などを必要とす
る症例もある540）－543）．しかし，後天性心疾患における
僧帽弁閉鎖不全と異なり，生来異常な形態である左側房
室弁形成の成績は不良である538）．
　弁置換術では，その耐容性を考慮して通常機械弁を用
いることが多い（クラスⅡa，レベルC）．Guntherらは，
抗凝固療法に関連した合併症は10年で7.4％と決して高
率ではないと報告している545）．しかしErezらは，特に
房室中隔欠損症に対する左側房室弁形成術を試みた症例
では，後の弁置換での予後は不良であったと述べてい
る545）．また，低年齢での弁置換の手術リスクは決して
低くなく544）－546），さらにpatient-prosthesis mismatchに
伴う再弁置換は少なくない544）．
　いっぽう，心内修復術後に，左側房室弁逆流のみなら
ず房室弁狭窄を認めることがある530），531）．有症状がある
場合や，心房不整脈，心室不整脈を示す例では，僧帽弁
狭窄に対する手術適応を参考にし，手術時期を決定する
（クラスⅡa，レベルC）．

②左室流出路狭窄（大動脈弁下狭窄）

　房室弁の scooped outにより生じる左室apex to outflow
の延長は，形態的な左室流出路狭窄を形成するが，心内
修復後に進行するものを含めて，線維組織の肥厚や円錐
中隔の筋性肥厚を合わせた左室流出路狭窄は5％前後に

認める534）．通常大動脈弁は正常であるため，外科的狭
窄解除は円錐中隔部の肥厚した線維組織や心筋を切除す
るだけで効果的な場合もあるが，再発も多く認める547）．
流出路全体の狭窄を呈する場合には，中隔の切開と同部
へのパッチ補填（modified Konno procedure）（クラスⅡ
a，レベルC）548），549）や，心尖―大動脈導管術550）が適応
となる550），551）．
　 な お， 再 手 術 適 応 に 関 し て はACC/AHA 2008 
Guidelines for Adults With Congenital Heart Disease（表
15）335） と，ESC Guidelines for the management of 
grown-up congenital heart disease （new version 2010）
（表16）552）を参照されたい．

6 大動脈縮窄・大動脈弓離断

1 はじめに
　大動脈縮窄ならびに大動脈弓離断は，先天性心疾患の
なかでも術後遠隔期に侵襲的治療が必要になることが多
い疾患である．再侵襲的治療が施行される部位は，縮窄
や離断を修復した部分の再縮窄である．

2 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，先天性心疾患では多くの場合，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
の連続性が断たれた状態である．

表16　ESC Guidelines for the management of grown-up congenital heart disease552）

Class Level
完全型房室中隔欠損
・アイゼンメンジャー症候群を伴う場合には，手術は禁忌である．高肺血管抵抗
を疑う場合には，PVRの計測が推奨される．

・再手術の適応についてはESC guideline: VSD： Section 4.2も参照すること。
Ⅲ C

不完全型房室中隔欠損
・右室容量負荷が著明である場合には，手術による欠損孔閉鎖が必要である．
・詳細についてはESC guideline: ASD: Section 4.1を参照すること． Ⅰ C

房室弁閉鎖不全
房室弁逆流量がmodearateあるいは severeであり，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が必要である．その場合，可能であれば房室弁
形成術を選択する．

Ⅰ C

左側房室弁逆流量がmodearateあるいは severeであるが，弁逆流に起因する症状
を認めない場合，左室拡張末期径（LVESD）＞45mm，左室機能低下（LVEF＜
60%）の両方，あるいはいずれか一方を認めるならば，他に左室機能低下の原因
がないことを確認の上，房室弁に対する手術が必要である．

Ⅰ B

左側房室弁逆流量がmodearateあるいは severeであり，左室容量負荷を認める場
合，房室弁形成術が可能であると判断されれば，手術を考慮する必要がある． Ⅱa C

大動脈弁下狭窄
ESC guideline： Section 4.5.3を参照すること． －



34

循環器病の診断と治療に関するガイドライン（2012 年度合同研究班報告）

　大動脈縮窄は，合併奇形を認めない単純型と，心内奇
形を合併する大動脈縮窄複合に分けられる．大動脈縮窄
複合や大動脈弓離断では，心室中隔欠損を合併すること
が多いが，他に大動脈二尖弁，大動脈弁狭窄，大動脈弁
下狭窄，僧帽弁疾患などを合併することがある．

3 修復術
　大動脈弓の再建には，縮窄部ならびに動脈管組織の切
除と端々吻合（大動脈弓の低形成を伴う例では拡大大動
脈弓形成術），パッチ形成術，鎖骨下動脈により作製し
たフラップにより縮窄部を拡大するsubclavian flap法，
人工血管置換術などが行われる．大動脈弓離断では，鎖
骨下動脈―大動脈吻合（Blalock-Park法）も行われる553）．
このほか，近年，新生児・乳児の縮窄や離断に対しては，
拡張大動脈弓吻合術（extended aortic arch anastomosis）
が実施される場合が多くなってきている554）．
　大きな心室中隔欠損を合併する例では大動脈弓再建術
とともに，一期的心内修復術または肺動脈絞扼術が併せ
て行われる．

4 術後の管理
　上肢高血圧や上下肢の血圧差は，再縮窄の最も確実な
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
荷により著明な血圧上昇や血圧差の出現を認める場合が
あり，可能な年齢では，トレッドミルやエルゴメータな
どの運動負荷検査を行うこと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252）．
　胸部X線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
肥大所見やST・Tの変化に注意する．心エコーでは，
大動脈弁や弁下狭窄，僧帽弁病変など心内病変の有無，
左室機能や壁厚の評価，上行大動脈，大動脈弓部，胸部
下行大動脈など，可能な限り大動脈各部位の血管径，大
動脈弓部による大動脈血流速度，下行大動脈における血
流パターンなどの評価が奨められる（レベルB）555）－558）．
上行大動脈や大動脈弓の低形成は再縮窄の危険因子との
報告もあり559）－561），このような例ではより慎重な経過
観察が必要である．術前後に関わらず大動脈縮窄では脳
動脈瘤の合併頻度が高く561），562），若年発症（平均年令25
歳）のくも膜下出血の原因になり得ることが報告されて
おり562）－565），注意が必要である．
　MRIまたはマルチスライスCT（MSCT）は，再縮窄
や動脈瘤の合併が疑われる場合の形態評価に有用とされ

る557），566）－568）．放射線被ばくの点からはMRIが有利であ
り，術後例では臨床症状や所見の有無に関わらず，可能
な限りMRIによるスクリーニングを行うことが推奨さ
れている383），569）．

5 術後の再侵襲的治療
　術後遠隔期に問題となる合併症は，再縮窄，大動脈瘤
の形成，大動脈解離や破裂，高血圧の残存ならびに動脈
硬化性病変（脳血管障害や冠動脈疾患）の早期発症，感
染性心内膜炎である．ダクロンパッチを用いたパッチ形
成術では，遠隔期大動脈瘤形成率が高いとされてい
る569）－572）．
　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573）．
早期外科治療により，遠隔予後は改善するとされる
が574）－576），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％と云われる575），576）．
遠隔死亡の70％は心血管合併症によるとの報告があ
る573），575），576）．

①侵襲的治療の適応

　再縮窄や動脈瘤診断のgold standard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り，再縮窄
部を介して20mmHg以上の圧較差を認める場合，
20mmHg未満であっても形態的に有意な縮窄で縮窄前
後に豊富な側副血管を認めるか，明らかな左室機能の低
下を認める場合（クラス I，レベルC）383），569）,  径50mm
以上の紡錘状動脈瘤，50mm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では，侵襲的治療を検討す
べきである（クラスⅠ，レベルB）577）－581）．
　近年，再縮窄の形態診断にMRIやMSCTが広く用い
られている．病変部前後径の50％未満，縮窄部径／横
隔膜位大動脈径≤0.5を再縮窄と定義した報告が見られ
る．上下肢で明らかに20mmHg以上の血圧差があり，
MRIまたはMSCTにて明らかな再縮窄を認める場合や
これらにより動脈瘤の形態やサイズが明らかな場合に
は，心臓カテーテル検査を実施しないこともある（レベ
ルC）557），566）－568），582）．

②侵襲的治療の方法

　再縮窄や動脈瘤には外科治療またはカテーテル治療が
行われる．
1）外科治療
　動脈瘤に対しては，瘤切除＋人工血管置換または端々
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吻合，再縮窄に対しては，再縮窄部切除＋人工血管置換
または端々吻合，パッチ形成術，extra-anatomical bypass
などが行われる（クラスⅠ，レベルB）556），558），583）－586）.
　人工物を用いた外科治療後6か月間は，アスピリンな
どの抗血小板薬を投与する（クラスⅡa，レベルC）．
2）カテーテル治療
　A）動脈瘤には，カバードステントが選択されること
がある．瘤の近位および遠位に分枝閉塞を来たさない十
分な landing zoneがあることが条件となる．現時点にお
いて我が国で使用できるのはself-expandable covered 
stentであるが，欧米ではballoon expandable covered 
stentも用いられている587）－590）．
　B）再縮窄
　B－1 限局性で大動脈峡部低形成を伴わない再縮窄で
は，年齢に関わらずバルーン拡大術を試みる価値がある
（クラス I，レベルC）383），591），592）. 
　B－2 成人の大動脈径（通常20mm以上）まで安全に
拡大留置できる場合には，ステント留置の適応がある（ク
ラス I，レベルB）．
　B－3 後拡大により成人の大動脈径まで拡大できるス
テントを安全に留置できる場合，または，バルーン拡大
術が無効の場合で成人の大動脈径まで拡大しうるステン
トを留置できる場合には，ステント留置が考慮される（ク
ラス IIa，レベルC）383），593），594）．
　Long segmentの再縮窄でバルーン拡大術の効果が期
待できない場合，ステント留置を選択するか外科治療を
選択するかについては，選択しうる外科治療法の効果や
リスクなどとの比較を行って検討すべきである．
　カテーテル治療後6か月間は，アスピリンなどの抗血
小板薬を投与する場合がある．

7 総肺静脈還流異常

1 はじめに
　総肺静脈還流異常（TAPVC）は，先天性心疾患の
1～1.5％595），596）に見られる．生後間もなく肺静脈狭窄や
閉塞性病変（PVO）の進行により低酸素血症，肺うっ血，
肺高血圧，心不全を来たし，新生児期，乳児期に緊急的
開心術を要する代表的疾患である．外科治療を行わない
場合の自然予後は不良で，生後3か月までに50％が死亡
し，平均生存期間は2か月と言われ597），修復術を行わ
なければ長期生存は望めない．

2 解剖学的特徴
　TAPVCは，すべての肺静脈が体静脈系あるいは右房
に還流する疾患である．病型分類は肺静脈の還流部位に
よって分類するDarling分類598）が一般的に用いられる
（表17）．Ⅰ型（supracardiac type），Ⅱ型（cardiac type），
Ⅲ型（infracardiac type），Ⅳ型（mixed type）が各々約
45％，25％，25％，5％を占める．TAPVCは近年心エ
コー検査のみで診断される割合が増加し，手術成績向上
の一因となっている599）．術前PVOはⅢ型でほぼ全例，
Ⅰ型の約半数に合併するがⅡ型では稀である599）．他の
心疾患にTPAVCを合併するcomplex TAPVCは，無脾・
多脾症に多く見られ600），601），特に無脾症では80％近くに
TPAVCを合併する。無脾・多脾症以外では極めて稀で
ある．

3 修復術
　Ⅰ型，Ⅲ型では，全ての肺静脈血が還流する共通肺静
脈（CPV）を左房後壁に吻合する．Ⅱ型では冠静脈洞―
左房間隔壁のカットバックを行い，心房中隔欠損と冠状
静脈洞をパッチで覆う方法が用いられる602）－604）．
　Toronto groupはmixed TAPVC 8例 に primary 
sutureless techniqueを用い，conventional repair group 14
例と比較し在院死亡率の改善を報告している605）．

4 術後の管理
　TAPVC修復術後早期生存例の7～11％606）－609）にPVO
の発生が見られる．PVOは，術前同様心エコー検査で
左房内に2m/sec以上の血流速が観察されることで診断
され，Lacour-GayetらはPVOと診断された症例の心臓
カテーテル検査にて，全例に等圧以上の肺高血圧（PH）
を認めた610）．Darling分類Ⅱ型597），606），CPVの低形成606），
単心室例598）などが，術後PVO発生の危険因子と報告さ

表17　Darling分類598）

Ⅰ：上心臓型（supracardiac type）
　 左右肺静脈が合流して共通肺静脈（common pulmonary 

vein）を形成し，さらに共通肺静脈から起始する垂直静脈
（vertical vein）を介して肺静脈血は左無名静脈（Ⅰ Ia），ま
たは右上大静脈・心房接合部（Ⅰb）へ還流する．
Ⅱ：心臓型（cardiac type）
　 左右肺静脈が冠状静脈洞（Ⅱa）または右房（Ⅱb）へ還
流する．

Ⅲ：下心臓型（infracardiac type）
　 垂直静脈が横隔膜を貫いて門脈，静脈管，肝静脈，下大静
脈などに還流する．

Ⅳ：混合型（mixed type）
　 左右肺静脈が上記の二種類以上の異なる部位に還流する．
Ⅱa+Ⅰaが多い．
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れている．低圧系での吻合に吸収性縫合糸を用いること
が術後PVOの発生頻度の減少に貢献するとの報告があ
るが611），非吸収糸を用いた修復の報告も多い610）．van 
de Walらは，狭窄では各肺静脈自体に内膜増殖が進展す
るので，予後が極めて不良であることを示した（レベル
C）612）．術後PVOに対する再手術時期は，術後平均4～
5か月であり，1年以内が大半を占める．Fujinoらはイ
ソプロテレノール負荷による検索から，術後12か月ま
でにPVOを発症しなければその後PVOを来たすことは
ないと報告している613）．しかし，遠隔期にPVOを発症
する症例も報告されており598），599），611），心エコー検査を
含むフォローアップは遠隔期も定期的実施を検討すべき
である．  

5 術後合併症への対応

①術後肺静脈狭窄 

　TAPVC術後は少なくとも数年は定期的な超音波検査
を行い，吻合部における加速 , 連続性血流，PHを認め
PVOと診断されれば，積極的な外科治療を視野に入れ
た早期検討が望ましい（クラスⅡb，レベルC）．CT，
MRI検査は術式決定の参考となる．術後PVOに対して
肥厚した内膜切除，心房壁614）や心膜などを用いた肺静
脈のパッチ拡大，ステント留置615）やバルーン拡張術な
どの方法では，手術死亡および再狭窄を含む非成功率は
60％前後と報告されている（レベルC）609），610），612）．
Lacour-Gayetらは，sutureless in situ pericardium repair
を1995年に導入し616），その後再々手術2例を含む計7
例に同法を用いて5例を救命した610）．Caldaroneらは13
例の術後PVOを経験し，両側狭窄9例中3例を救命した
が，内2例で sutureless techniqueを用いた617）．Devaney
らは術後PVOの22例中11例に sutureless techniqueを用
い，10例の生存を報告した609）．術後PVOの外科治療に
おける sutureless in situ pericardium repairの優位性を示
す報告は多く618），検討に値する（クラスⅡb，レベルC）． 

②術後肺高血圧 

　八巻らは，60例の合併心疾患のないTAPVCにおける
肺動脈や肺静脈の中膜平滑筋増殖ならびに内膜線維性肥
厚を病理学的に検討し，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く，
したがって生後6か月以内では術前心臓カテーテル検査
によるPHの評価は不要であり，PVOを発症しなければ
術後PHは改善すると報告した619）．単独TAPVC術後
100例の平均5.9年の経過観察で，64％が極めて良好な，

27％が良好な，残る9％も普通の生活を送っており，学
校生活に関しても40％で普通以上，29％で普通，4％で
普通以下と極めて優れた結果の報告がある620）．また術
後遠隔期左室拡張末期径，肺動脈圧などの正常化を示す
報告も見られる621）．しかしTAPVCではリンパ管拡張を
伴う症例が多く，加えて間質浮腫が進行した場合の予後
は不良であり606），619），622），その極型ともいえる共通肺静
脈閉塞を伴う症例の救命の報告は極めて少ない623）．リ
ンパ管拡張，diffuse pulmonary vein stenosis 606），肺小動
脈低形成例624），625）を伴う症例では，術後PHが残存し遠
隔予後は不良である．海外では，肺移植626）あるいは心
肺移植の適応を検討されることもある．

③不整脈 

　TAPVC術後は，心房切開等の手術手技と関連して，
洞機能不全や上室性頻拍を生じる可能性が予想される．
Byrunらは，平均年齢35か月の8例のTAPVC術後症例
に電気生理学的検査を行い，洞機能，房室結節機能とも
に問題を認めなかったが，他に1例を徐脈で失っており，
潜在的なPVOの発見，左心系閉塞病変の評価，電気生
理学的検討の目的で，術後の心臓カテーテル検査を推奨
している627）．術後洞性徐脈の報告は他にも見られ621），
遠隔期に12誘導心電図，ホルターによって不整脈を検
討することが望ましい（レベルC）．

8 総動脈幹

1 はじめに
　総動脈幹は比較的稀な先天性心疾患で，先天性心疾患
の1～3％を占める．肺動脈の分岐形態に応じて分類さ
れ，Collett ＆ Edwards分類とVan Praagh分類が主なも
のである．Truncal valveの弁逆流が予後あるいは手術成
績を大きく左右する要因と考えられる．

2 解剖学的特徴
　総動脈幹は，胎生期に本来形成されるべき大動脈─肺
動脈間の中隔形成不全に伴って生じる．大血管が単一（総
動脈幹）に心臓から起始した後，冠動脈・肺動脈・上行
大動脈に分岐するという形態をとる．ほとんどの場合，
心室中隔欠損と半月弁異常を伴い，肺動脈は冠動脈と腕
頭動脈の間から起始することが多い．Truncal valveは右
室流出路に偏位することもあるが，大動脈・僧帽弁間の
線維性の連続性は保たれている．Truncal valveは通常の
半月弁輪より大きく，弁尖の異常を伴うことが多い．弁



37

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

尖異常に関連した弁逆流が予後を大きく左右する．また，
総動脈幹の10～20％に大動脈弓離断や第5鰓弓異常な
どの大動脈弓異常を合併し，冠動脈の異常も10～20％
に認められる．このため Van Praagh分類では，大動脈
弓の低形成・離断を伴うものを subtype 4としている．
大動脈弓の異常，特に大動脈弓離断を伴った症例の手術
成績は比較的不良であり危険因子と考えられるが、近年
では比較的良好な手術成績の報告もみられる628）－632）．

3 心内修復術
　心内修復術は，肺動脈幹の切離・閉鎖，心室中隔欠損
の閉鎖，右室漏斗部から末梢肺動脈にかけての右室流出
路再建により構成される．大動脈を離断する際に，両側
の肺動脈が一隗となるように切除し，大動脈は端々吻合
する場合もある．右室流出路再建は，切離した肺動脈に
右室流出路からの導管遠位端を吻合するが，肺動脈を大
動脈前方に移動する Lecompte法を加える場合もあ
る633）－637）．海外においては，右室流出路再建に同種生体
弁や異種生体弁638）－643）など弁機能を有する導管が用い
られているが，我が国では入手が困難で一般的な方法と
しては普及していない．このため，導管を用いずに直接
右室流出路に吻合する方法（REV法）633），634），644），弁な
し導管・弁付導管を用いる方法など様々な工夫がなされ
ているが，有効性については一定の見解が得られていな
い．十分な弁口面積があって，閉鎖不全が中等度以下の
truncal valveに対する弁形成は，かえって逆流を悪化さ
せる可能性があるため，行わないほうがよいとする考え
もある645），646）．中等度以上の弁逆流に対しては，truncal 
valveの修復もしくは弁置換が行われる．弁置換そのも
のが危険因子とされ647），弁形成のほうが予後を改善す
るとの報告もあるが645），647），648），弁置換を要するような
弁逆流が予後に影響している可能性がある644），646）， 649）－651）．
　Truncal valveの狭窄が有意な場合（修復前には血流量
が多いために狭窄の程度が過大評価される可能性があ
る），truncal valveの切除と同種動脈を用いる再建法を
行うことがある651）．

4 術後の経過観察
　心内修復後の合併症は，右室流出路狭窄および肺動脈
弁閉鎖不全と，truncal valveの狭窄および逆流である．
右室流出路再建において，術後の肺動脈弁逆流を防止す
る目的で弁付導管が使用されるが，遠隔期に導管狭窄が
生じることが多い．異種生体弁に比べて同種生体弁の成
績は良好とされるが643），652），異種生体弁でも同種生体弁
と同等の成績を得たとする報告もみられる653）．いずれ

にしろ，5年前後の再手術回避率は50～80％程度であ
り632），638），642），643），647），652）－655），長期遠隔期では再手術は不
可避である．新鮮な同種生体弁を用いた場合の中間値
7.8年の観察期間では，有意な狭窄を認めなかったとす
る報告もある640）が，同様の方法でも狭窄は高率である
とする報告もある656）．また，初回手術を新生児期に施
行した場合，使用した同種生体弁径が小さければ，比較
的早期にカテーテル治療が必要になるとする報告もあ
る657）．さらに，同種生体弁でも，大動脈同種弁より肺
動脈同種弁を用いることを推奨する報告が散見され
る638），641），642），652）．一方，弁付導管に比べ導管を用いない
右室流出路再建では，死亡率が高いとする報告655）と差
を認めないとする報告658）があるが，中長期遠隔期での
右室流出路狭窄の頻度は，弁付き導管を用いない術式で
少ない．
　Truncal valveの逆流に関しては，初回手術時に軽度以
上の逆流を認めた症例では10年目の弁置換術回避率が
63％であったのに対し，逆流がなかった症例での回避率
は95％であった646）．

5 心内修復後の合併症への対応

①右室流出路狭窄と閉鎖不全

　心内修復術後の肺動脈弁狭窄・逆流に対しては , カテ
ーテル治療，弁置換術，再心外導管術，弁付パッチを用
いた流出路拡大術などが行われるが，手術時期および手
術適応に関しては明らかでなく，他疾患での右室流出路
心外導管狭窄の再手術適応基準を参考にする．

②Truncal valve逆流

　多くの症例で弁置換術が行われ，その治療成績は改善
傾向にあるものの647），手術時期については明瞭な見解
は得られていない．早期の弁置換術は再弁置換の時期を
早め，再弁置換の増加につながるため，左心室の拡大等
の所見とあわせて手術時期を検討する必要がある（レベ
ルC）．

9 心外導管を用いた手術

1 はじめに
　肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損（PA/VSD）は，極型ファ
ロー四徴とも呼ばれて先天性心疾患剖検例の2.6％を占
め659），ファロー四徴の約16％と報告される．心室中隔
欠損に肺動脈閉鎖を合併して大動脈が心室中隔に騎乗し
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ている疾患であり，約20～40％に主要体肺側副血行動
脈（MAPCA） を認める．この疾患の約30％は染色体の
22q11部分欠失を合併している660）．肺動脈狭窄を合併
した両大血管右室起始（DORV）は，両大血管位置関係
や心室中隔欠損の位置に関わらず肺動脈血流が減少して
チアノーゼを認め，血行動態的にはファロー四徴に類似
する．肺動脈狭窄を合併した完全大血管転位（TGA）は，
我が国の剖検例においてその19％を占め，多くが心室
中隔欠損を有する661）．
　これらの疾患群に対する共通した手術手技は右室流出
路再建であるが，これを行う際に心外導管を要すること
が多い．

2 解剖学的特徴
　PA/VSD は通常，膜様部心室中隔欠損の上から心室中
隔に騎乗して太い大動脈が起始し，右室流出路は盲端に
なっており，肺動脈主幹部は低形成か索状で，時に右室
から離断される．この疾患の50％は右側大動脈弓を合
併する．肺動脈狭窄を合併したDORV は，肺動脈狭窄
は弁性のこともあるが多くの場合は弁下狭窄を伴ってい
る．肺動脈狭窄を合併したTGA は，形態学的に流出路
中隔が後方の肺動脈側へ偏位しており，筋性中隔と
malalignmentの状態になっている．そのため，肺動脈弁
口自体が狭小であり，大動脈弁はファロー四徴のように
心室中隔に騎乗している．これら疾患群に対する外科治
療術後に発生し得る右室流出路狭窄としては，弁下（流
出路筋性組織の発達），弁性，弁上，肺動脈幹（心外導
管狭窄），左右末梢肺動脈などが挙げられ，また
MAPCA の統合術後では末梢性肺動脈狭窄を多く認め
る．

3 修復術
　PA/VSD では，心室中隔欠損を閉鎖し右室流出路再建
を行う．右室─肺動脈間に連続性が存在する症例ではフ
ァロー四徴に準じ26），662）－664），連続性のない症例では後
述する右室流出路再建を行う．中心肺動脈欠損例では
MAPCA を可能な限り自己組織のみで，必要なら異種心
膜またはゴアテックスなどの人工物で再建・統合した後
に右室流出路を作成する．本症の遠隔予後には肺動脈圧
が大きく関与し，肺血管抵抗は統合された肺区域数によ
り決定されるため，可能な限り広く肺区域を統合する．
　肺動脈狭窄を合併したDORV では，心室中隔欠損の
位置と両大血管の位置関係により，左心室からの血流を
大動脈へ導く右室内リルーティングと，場合によっては
DKS吻合を加えるなどの術式が選択される．高度肺動

脈狭窄や閉鎖，あるいはTGAに準じる大血管関係であ
る症例では，右室内リルーティングに加え右室流出路再
建が行われる．肺動脈狭窄を合併したTGA では，心室
中隔欠損孔を利用し心内導管により肺静脈血を左室から
大動脈へ，心外導管などを用いて体静脈血を右室から肺
動脈へ導くRastelli術が行われる．また，右室流出路再
建に心外導管を用いずに右室流出路と肺動脈を直接吻合
する方法も施行される．
　これらの術式においては，右室─肺動脈間の解剖学的
連続の欠如または狭窄に対し，自己組織を用いた右室流
出路再建3）－5），665），あるいは心外導管を用いた右室流出
路再建を行う．同種肺・大動脈弁を入手しにくい我が国
では，人工弁付き人工血管，異種心膜を利用した手作り
の弁構造を有した導管などが多く用いられる．弁付き導
管は術後の肺動脈逆流の回避に優れ，特に肺高血圧を有
する症例に有用である．近年，異種生体材料に対する規
制などの社会的背景などから，ePTFEなどの人工材料を
用いる施設も多い666）．同種肺動脈弁と同等の遠隔成績
を有するContegra（ウシ頸静脈とその静脈弁を肺動脈弁
として用いる製品）など667）の導入も期待されている．
脱細胞化異種弁の成績が期待されたが，今のところ良好
な成績の報告はない668）．

4 術後の管理
　心外導管を使用した手術の遠隔期の問題点として，心
外導管内の内膜形成や人工弁機能不全，石灰硬化による
導管の狭窄や小児患者の成長による導管の相対的狭窄が
挙げられる . このため，定期的な外来受診と心エコーに
よる導管内圧較差及び三尖弁逆流速度などのフォローを
行い，圧較差の増大が推定されれば心臓カテーテル検査
による評価を実施すべきである．
　軽度の右室流出路狭窄（圧較差50mmHg以下）で右
室拡大がない無症状例は軽度リスクであり，年1～2回
程度の経過観察を行う．運動誘発性期外収縮を認める例
は，右室拡大または三尖弁逆流の進行がなければ，中等
度の運動まで許容する（レベルC）．

5 再侵襲的治療
　PA/VSD などに対する乳幼児期の心外導管を用いた右
室流出路再建術は，小児患者の成長に伴う相対的狭小化
と石灰硬化を伴う導管狭窄が生じる．特に弁付き心外導
管は，作成した弁が半閉鎖位で固定し，その部が最狭部
となることが多い669）－673）．ブタ・ウマ・ウシなどの異
種心膜を用いて再建された弁付き導管の10年再手術回
避率は60～70％であり，16mm以下の小口径導管及び
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低年齢手術後は，石灰硬化を生じ導管狭窄を来たしやす
い．これに対し，ePTFEを用いた右室流出路再建例では，
硬化を来たすものの5年再手術回避率は100％であ
る666），674）－676）．また同種肺・大動脈弁はRoss術例では遠
隔成績は良好であるが，Ross術以外での遠隔期におけ
る弁機能は不良であり，若年者・小口径ほど石灰硬化を
来たしやすいとされる13），677）－680）．
　心外導管狭窄が進行した場合，右室後負荷により右室
肥大を生じ，右室流出路狭窄が進行し，重篤な心室不整
脈を生じて致命的となる可能性があるため125），圧較差
が高度の右室流出路狭窄の症例は，再手術またはカテー
テル治療が推奨される（クラスⅡa，レベルB）137），382），454），681）．
　カテーテル治療の第一選択の手技はバルーン肺動脈形
成術であり，効果がなければステントを使用した拡大術
を行うが，全周性の石灰硬化を来たした症例は一般にカ
テーテル治療は困難と考えられるため，再手術が推奨さ
れる（クラスⅡ a，レベルC）387），389），395）．国外においては，
心外導管を用いた手術で遠隔期に狭窄がなく閉鎖不全が
治療の対象となる場合は，経カテーテル肺動脈弁置換術
の適応となることもあるが682），その遠隔成績はいまだ
不明である． 
　再手術では，除去された導管周囲の癒着組織を利用し
た右室流出路再建683），または心外導管置換術を施行す
る684）－686）．導管置換術の成功率は高い17），687）．しかし異
種心膜を用いた再手術の際には，異種心膜が高度に硬化・
石灰化していれば胸骨と高度の癒着を来たしていること
もあり，剥離の際に容易に破綻し大出血を生ずる危険が
あるため注意を要する．
　また，右室流出路再建と同時に心室内リルーティング
を行った症例で，同部位の変性・狭窄の進行（左室流出
路狭窄）が生じれば，再手術またはカテーテル治療適応
を検討する（レベルC）． 

10 Fontan術

1 術式の変遷と術後経過
　Fontan術は，単心室とその類似疾患に対する機能的最
終手術として広く行われており，様々な術式の改良や手
術適応基準の見直しが行われてきた．現在，従来の心房
肺動脈連結法（APC）に代わり大静脈肺動脈連結法（TCPC）
が普及している688）．TCPC法としては側方トンネル法（LT）
と心外導管法（EC）がある．最近，Fontan術の長期生
存率は術後10年で90％前後に改善し，長期遠隔成績が
明らかになっている．遠隔期合併症としてうっ血性心不

全のみならず，不整脈，蛋白漏出性腸症，血栓塞栓症，
低酸素血症，心室機能不全などの発生頻度が高い689），690）．
このような症例に対しては薬物療法が第一選択となるが，
難治性の場合にはカテーテル治療あるいは外科治療の適
応となる691）．Fontan術後の患者は専門病院において，
少なくとも年一回の経過観察が必要である（クラス I，
レベルC）．

2 術後合併症への対応

①不整脈

1）発生頻度と発生機序
　Fontan術遠隔期に発生する不整脈としては，心房粗細
動，上室頻拍などの上室頻拍性不整脈と洞機能不全によ
る徐脈性不整脈の頻度が高く，重篤な心不全や突然死の
原因となる．上室頻拍性不整脈の発生機序としては過大
な心房切開と縫合線，長期にわたる心房負荷が関与し，
心房内リエントリー，異常自動能により惹起されると考
えられる123），692），693）．他に，心房錯位などの解剖学的要因，
心機能低下や房室弁逆流などの血行動態的異常も要因と
なり得る．その発生頻度は10～45％で，経年的に高頻
度になり，術式別にはTCPC法に比べAPC法が高率で
ある694）－698）．中澤らの多施設研究報告では術後12～13
年以後にAPC法の心房頻拍性不整脈の非発生率が低下
している699）．LT法とEC法の比較では現在のところ両
者の優劣は明らかでないが，心房内縫合線が少ないEC
法の発生頻度が低いとする報告が多い700）－704）．洞機能
不全の発生機序としては手術時の洞結節血流障害，慢性
的伸展などが考えられている．発生頻度は13～16％で，
洞結節付近に手術侵襲が加わる段階的Fontan術で好発
するとされ，術後遠隔期にはその頻度は増加する705），706）．
TCPC法の術式による洞機能不全の発生頻度の差は明ら
かでない702），706），707）．
2）診断と再インターベンションの適応
　詳細な電気生理学検査（EPS）を行い，リエントリー，
異常自動能の鑑別を行う708），709）．心房内マクロリエント
リー性頻脈（IART）の頻度が高い．特に新たに発症し
た心房頻脈は原因究明のための総合的画像診断を急ぐ必
要がある（クラス I，レベルC）．カルディオバージョン
や不整脈薬物療法が奏効しない難治性心房頻拍および心
房粗細動の症例，心房拡大・心房負荷に伴ういわゆる
failed Fontan症例で臨床症状がある場合は再インターベ
ンションの適応となる．
3）術式選択と予後
　カテーテル治療としては高周波アブレーションが施行
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される119），709），710）．高周波アブレーション単独治療は急
性期には50～70％の有効性があるが，術後6か月で50
％に再発が見られると報告されている119），708）－710）．
　外科的アプローチとしては，心房負荷軽減のため
Fontan revision （TCPC conversion）が行われ，心房拡大
が著しい場合には心房壁切除術が併用される14），711）－713）．
Fontan revisionの術式としてはEC法の報告が多いが，
LT法と手術成績に差がなかったとする報告もある714）．
Fontan revisionは運動耐容能の低下，胸腹水貯留などの
臨床症状は改善するが，revisionのみでは心房頻拍の再
発率が高いため，術中冷凍凝固法または高周波法，
Maze術などの不整脈外科治療が同時に行われる必要が
ある（クラス IIa，レベルC）715）－718）．術後洞機能不全
に対してはペースメーカ植込みを検討する（クラス IIa，
レベルC）719），720）．なお，revision後特にEC conversion
後はカテーテル治療のアプローチが困難になることに留
意すべきである．今後，Fontan revisionの適応基準の確
立とともに，基礎疾患の解剖あるいは不整脈の種類に即
した術中アブレーションあるいはMaze術の術式開発が
必要である．

②蛋白漏出性腸症

1）発生頻度と発生機序
　蛋白漏出性腸症（PLE）は腸管からの過度の蛋白漏出
を特徴とする症候群である．主な臨床症状は全身浮腫，
胸腹水，慢性下痢であり，電解質異常，低ガンマグロブ
リン血症，脂肪吸収異常，凝固系異常などの徴候を示す．
Fontan術後のPLEは4～13％に発生するとされ721），発
症時期は様々である．PLE診断後の予後は不良であり，
診断後に50％は5年以内に死亡し，80％は10年以内に
死亡するとされる722）．発生機序は不明な点が多いが，
慢性の低心拍出および高静脈圧により腸管のリンパ管拡
張が生じ，その結果アルブミン，蛋白，リンパ球などの
腸管内漏出が発生すると考えられている723）．しかし，
高い静脈圧の failed Fontan例で発生せず，静脈圧が低い
良好なFontan循環症例で発生することがあり，血行動
態だけでは本症の発生機序を説明できない．また，心室
形態やFontan術式による発生頻度にも明らかな差はな
い724）．Plastic bronchitisは肺におけるPLE類似の病態と
考えられ，急激かつ重篤な呼吸不全を来たし，発症後の
5年生存率は50％とする報告もある725），726）．
2）診断と再インターベンション適応
　PLEの確定診断は便中のα1アンチトリプシンクリア
ランス試験による．発症が確認されたら詳細な血行動態
の検討を行い，Fontan循環における連結路狭窄病変，心

室機能不全，房室弁逆流および体肺副血行路を評価する．
ステロイド療法727），ヘパリン療法728），体肺副血行路の
コイル塞栓などの内科的治療が無効なものでは，全身状
態が悪化する前に再侵襲的治療を検討する724）．
3）術式選択と予後
　外科的アプローチとしては合併残存病変に対する修復
術，外科的あるいは経カテーテル法によるFontan開
窓729），730），Fontan revision713），ペースメーカ植込み151），731）

などが試みられているが，難治性であり無効例も多い．
また，高度心機能低下例では再手術死亡率が高く，手術
非適応とされることが少なくない724）．いっぽう，心移
植によりPLEが改善したとする報告は多い732）－734）．他
の治療法に抵抗性のPLEは，心移植の適応になる可能
性がある（クラス IIb，レベルC）．

③血栓塞栓症

　Fontan術後の血栓塞栓症は3～20％に発生するとさ
れ，その発症時期は術後急性期から遠隔期まで様々であ
る735）－737）．発生部位は体静脈（上下大静脈，右房，
TCPC連結路，肺動脈）および体動脈である．血栓塞栓
症の発生機序として，解剖学的にはFontan循環系の人
工材料，緩徐な静脈内血流，拡大した心房内血流うっ帯，
左右短絡遺残，肺動脈盲端の残存，上室頻拍性不整脈な
どが誘因とされる738），739）．Fontan循環の過凝固状態の機
序としてはProtein Cなどの凝固線溶系因子の血中濃度
減少が関与すると報告されている740），741）．血栓塞栓症の
予防法としてはアスピリンによる抗血小板療法やワルフ
ァリンによる抗凝固療法が行われているが，両者の優劣
に関しては今後のランダム化比較試験が必要であ
る738），742）－744）．心房内短絡，心房内血栓，心房頻拍ある
いは血栓塞栓症の既往がる場合には，ワルファリンの投
与を検討する（クラス I，レベルC）．

④低酸素血症

　Fontan術後の低酸素血症は，baffle leak，体心房への
側副静脈路の形成，肺動静脈瘻形成により発生する．側
副静脈路はカテーテル治療あるいは外科的アプローチに
て閉鎖する．肺動静脈瘻はGlenn術，特に下大静脈欠損
に対するKawashima術後に好発し745），746），その形成には
hepatic factorの関与が考えられている747）．肺動静脈瘻は
Fontan術後においても散見され，進行性の低酸素血症を
来たす予後不良の合併症である．その成因として下大静
脈血流が一側肺動脈に偏って還流することが示唆されて
いる748），肝静脈血が左右肺動脈に均等に潅流されるよ
うに下大静脈血流連結路を再吻合する術式749），750）や心移
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植751）により低酸素血症が改善したとする報告もあるが，
難治性であり無効例も多い．

⑤心室機能不全

　Fontan術後遠隔期の心室機能不全は比較的高頻度に
発生し，その原因は多岐にわたる．術前のチアノーゼ，
心室容量負荷および心室流出路狭窄の存在，術後の急激
な前負荷減少に伴う心筋重量容積比の増大と心室拡張能
低下，心室同期異常，Fontan循環の後負荷増大などの関
与が推測されている．心室形態別には右室性単心室で心
室機能不全の発生頻度が高い752）．内科的薬物療法とし
てはACE阻害薬と利尿薬などの投与を検討する（クラ
ス IIb，レベルC）．侵襲的治療法として，両心室ペーシ
ングや多部位ペーシングによる心室再同期療法の有効性
が報告されている111），731）．心室機能低下を伴う難治性不
整脈や強心薬依存状態例では心移植の適応となる可能性
がある（クラス IIb，レベルC）744），753）．

11 動脈管開存・心房中隔欠損・
心室中隔欠損

1 動脈管開存
　他の先天性心疾患を合併しない動脈管開存に対して
は，コイルやAmplatzer Duct Occluderを用いたカテー
テル治療，結紮術，離断術などが行われる．
　2009年の日本Pediatric Interventional Cardiology学会
による全国集計では，247例に対してコイル閉鎖術が試
みられ235例（95％）でコイル閉鎖に成功した．合併症
はコイルの脱落などのみで死亡例はなかった．
Amplatzer Duct Occluderによる閉鎖術は53例に対して
試みられ全例で成功し合併症も認めなかった754）．一方，
2008年の胸部外科学会による集計では人工心肺を用い
ない閉鎖術は690例に行われ，手術死亡は12例（1.7％）
で，内訳は新生児10例，乳児2例であった．39例（う
ち30例は18歳以上）に対し人工心肺を用いた閉鎖術が
行われ，手術死亡は1例（2.6％）であった755）．ただし，
これらは患者背景がコントロールされた成績ではない．
　閉鎖術後の予後はいずれも良好で，離断術が行われ残
存病変がない場合には，遠隔期の経過観察は不要とされ
る（レベルC）．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，カテーテル治療
または再手術がすすめられるが756），757），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758），759）．
　いずれの治療を行った場合でも，他の先天性心疾患の

合併がある場合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（レベル
C）．

2 心房中隔欠損
　心房中隔欠損に対しては，外科治療として直接縫合閉
鎖，パッチ閉鎖が行われる．適応は限定されるが，最近
ではAmplatzer Septal Occluderを用いた経カテーテル閉
鎖術も行われる．
　2008年の胸部外科学会による集計では，人工心肺を
用いた閉鎖術は1643例に行われ，手術死亡・病院死亡
ともには3例（0.3％）であった755）．一方，2009年の日
本Pediatric Interventional Cardiology学会による全国集
計では634例に対してAmplatzer Septal Occulderを用い
た閉鎖術が試みられ，624例（98％）で成功した．2例
で閉鎖栓の脱落に対する外科的な回収を要したが死亡例
はなかった754）．
　合併心疾患や肺高血圧がない心房中隔欠損の予後は，
年齢に依存すると考えられている．閉鎖時の年齢が25
歳未満とこれ以上では生命予後に有意差があり，また
15歳未満で閉鎖した場合には予後は良好と報告されて
いる（レベルC）760）－762）．
　術後平均15年（10～22年）での生存率は100％，主
要な事故（死亡，脳卒中，有症状の不整脈，心手術，心
不全）回避率は96％で，症状のある上室不整脈を6％に
認めた．術後平均26年（21～33年）では，非心臓死を
除く生存率は99％，事故回避率は91％で上室不整脈は2
％増加した．
　不整脈に対する内科治療やペースメーカ植込み術が必
要となることはあるが，心不全を呈することは極めて稀
とされる．これらの事項に関し，二次孔型と静脈洞型に
は有意差はないとされている761）．
　遠隔期には1～数年に一回の胸部X線，心電図，心エ
コー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，ホルターや運動負荷心電図を検討すべきであ
る760），763）．
　部分肺静脈還流異常を合併した静脈洞型心房中隔欠損
の術後には，肺静脈狭窄や上大静脈症候群の合併のため，
外科治療やカテーテル治療の適応となることがある．こ
れらについては，CT，MRIによる経過観察を検討す
る764）．
　経カテーテル閉鎖術後の中期予後はおおむね良好と考
えられるが765），遠隔期における心浸食（心房壁の穿孔）
の報告もあり，年に1回の経過観察を検討する766），767）．



42

循環器病の診断と治療に関するガイドライン（2012 年度合同研究班報告）

3 心室中隔欠損
　1968～1980年に外科治療が行われた手術時年齢の中
央値4歳（0～13歳）の心室中隔欠損（VSD）176例を
対象とし，109例が中央値15年（11－23年），95例が中
央値26年（22～34年）経過したRoos-Hesselink JWら
の報告768）では，19例は術後早期死亡，23例は15年経過
前に死亡，6例は後期死亡（うち4例は肺高血圧を合併，
1例は大動脈弁に対する再手術で死亡，1例は非心臓死）
であった．また，早期生存例のうち25年の事故回避率
は80％で，事故として再手術6例（遺残VSD2例，大動
脈弁下狭窄1例，右室流出路狭窄3例），ペースメーカ植
込み術6例（外科的房室ブロック2例，洞機能不全4例），
電気的焼灼術1例であった．NYHA機能分類はNYHAⅠ
が92％，Ⅱが8％で5％は内服治療を受けていた．心室
不整脈を8％に，洞機能不全の兆候を9％に認めた．遠
隔期の大動脈弁閉鎖不全は15例（16％）であり，10年
間で2例が軽度から中等度に進行した．遠隔死亡の危険
因子は，肺高血圧の残存であった．
　近年では術後早期死亡は著明に改善しており，2003
年の胸部外科学会による集計では，人工心肺を用いた閉
鎖術は1,669例に行われ，手術死亡は8例（0.5％），病
院死は9例（0.5％）であった．また，人工心肺を用い
ない姑息手術は88例に行われ，手術死亡，病院死とも3
例（3.4％）であった．死亡例は全てが新生児期・乳児
期の手術例であり，比較的高い死亡率は姑息手術を行わ
ざるを得なかった患者背景を反映した可能性がある755）．
　遺残短絡，残存病変，肺高血圧が認められなくても，
遠隔期には1～3年に1回程度の経過観察を検討すべき
である．追加治療が必要となることは稀であるが，不整
脈の出現には十分注意が必要である763）．
　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（クラスⅠ，レベルC）．
　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．追加外科治療で改善の可能性があれ
ば修復する（クラスⅡb，レベルC）．在宅酸素療法，プ
ロスタサイクリン，エンドセリン受容体拮抗薬などの内
科治療が，遠隔予後を改善し得るかどうかに関してはま
だ明らかではない．
　大動脈弁逸脱を伴う例では，大動脈弁閉鎖不全進行の
可能性があり，注意深い経過観察がすすめられる769）－771）．
大動脈弁閉鎖不全に対する外科治療の適応は，心室中隔
欠損の非合併例を参考にする．

12 肺動脈狭窄・右室流出路狭窄

1 はじめに
　先天性心疾患に対する2室型心内修復術の多くは，狭
義の右室流出路あるいは肺動脈に対する修復が含まれ
る．心内修復時に修飾を加えられた右室流出路や肺動脈
は，術後遠隔期に起こる問題の中では最も頻度の高いも
のであり772），カテーテル治療や再手術の原因となる．
言い換えれば，右室流出路に対する再手術，カテーテル
治療を回避することができれば，多くの先天性心疾患心
内修復術後遠隔期のQOLを改善することができるはず
である．また右心機能が不可逆的に低下してしまう前に，
外科的あるいはカテーテル治療を行うことは重要であ
る．

2 右室流出路の再建方法

①導管を用いない再建方法

1）経右房，経肺動脈的修復
　これは肺動脈弁輪径が一定基準以上あれば，右心室も
肺動脈弁輪も切開せずに右心房切開と肺動脈切開から右
室流出路を拡大する術式で，適応症例に適切な手術を行
えば再手術の頻度が低いためQOLの面からも好ましい
術式である．川島らなどの報告では662），773），774），20年を
経て世界中で追試され良好な結果を示しているの
で775）－778），可能であれば施行すべき術式である．
2）Transannular patch
　弁輪を切開し流出路を広げる方法である．我が国では
一弁付の transannular patch 26）を用いることが多いが，
transannular patchを用いること，つまり弁輪を切開する
ことは近接期の生存には影響を与えないが779），長期の
リスク（不整脈，再手術）を増大することは1980年代
より報告されており780），781），術後の経過観察を行う際に
注意を要する．
3）肺動脈閉鎖または右室と肺動脈が連続性を持たない

疾患に対して導管を用いずに行う手術（REVなど）
　導管による右室流出路再建によって，術後高率に再手
術が必要になるという遠隔期の問題を改善すべく考案さ
れた方法で，導管がないという点では再手術を減少させ
る可能性があるため検討に値する782）－785）．しかし適応を
拡大しすぎると，無理な引きつれからかえって再手術が
必要になる症例が増える可能性もある．
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② 導管を用いる手術（Rastelli型手術：適応疾患は
肺動脈閉鎖を伴う疾患）

　1969年に肺動脈狭窄を伴う大血管転位に対して考案
された術式である786）．導管を用いるため再手術頻度は
極めて高いが，その頻度は使用する導管の種類，耐久性
に依存する．欧米では同種動脈を用いることが多いもの
の，我が国ではその供給が極めて少ないため，弁付グラ
フト，心膜ロール，異種心膜ロール674），787），ePTFEの弁
をつけた人工血管，脱細胞化した異種大動脈，異種肺動
脈788），789），牛の弁付頸静脈42），789）－793）などが用いられるこ
とが多い．詳細は，「各論9　心外導管を用いた手術」
の項を参照のこと．

3 術後遠隔期における問題と診断

①術後の問題点

1）右室流出路狭窄
　右室流出路の再建方法によって不整脈の発生頻度773）

やその他の合併症の起こりやすさに差が認められる794）

ことについては，大規模なスタディによってほぼ確認さ
れている．Tranannular patch法により生存率は改善した
が，遠隔期の合併症については問題があるとの報告があ
る795）．また，新生児乳児期に心内修復術を行うことに
より，遠隔期の再介入のリスクが変わるとの意見があ
る796），797）．
2）肺動脈狭窄
　右室流出路再建を伴う心内修復術遠隔期においては，
右室流出路狭窄のみではなく，肺動脈狭窄も同じように
再手術の適応となる．もともと存在していた肺動脈狭窄
が悪化したり，手術手技によって末梢側の肺動脈狭窄が
発生したり，心内修復術時に不十分な処置であったもの
まで，様々な成因の肺動脈狭窄がある．肺動脈狭窄のみ
であれば，通常50～60mmHg以上の圧較差で何らかの
処置を検討する（クラスⅡa，レベルC）．ただしこれら
の評価は適切な方法で，かつ多面的に行われなければな
らない．右心不全の診断が適切に行われ，可逆性のある
うちに治療を開始することを検討すべきである（クラス
Ⅱa，レベルC）798），799）．しかし，どのような右心機能の
評価方法が最も適切であるかということには議論があ
り，さらに先天性心疾患ではその形態ゆえに複雑になっ
てくる75）．

②診断

1）エコー
　心エコーを用いて右心機能を定量的に評価しようとす
る試みは数多く行われているが800），スタンダードとな
り得る定量的な指標は見出されていない．右室容積を推
定する試みもなされている801）．流出路狭窄の形態評価
や圧較差推定のほか，三尖弁逆流の血流速度から右室収
縮期圧を推測するのに有用である．
2）CT
　近年の高速化したマルチスライスCT（MSCT）の発
達によって詳細な肺動脈の形態が短時間で把握できるよ
うになり，術前の計画を立てるのには有用な診断ツール
となっている802），803）．撮影時間が高速化されているので，
低年齢の小児を含めてきれいな画像が得られる．
3）MRI
　右心機能評価の重要な方法となりつつあるMRIによ
る右心の機能評価は，今後さらに有用になる可能性があ
る804）．またMcCannらはMRIで特発性肺動脈性肺高血
圧の右室機能評価を行い805），delayed enhancementが右
室心筋の収縮障害の指標になり得ると述べており，機能
面のみならず組織学的変化を捉え得る可能性がある．
4）肺血流シンチ
　肺動脈分枝狭窄による肺血流の不均等の診断に推奨さ
れる．
5）肺動脈造影，心臓カテーテル検査
　最終的に侵襲的治療の適応を決定するために必要であ
る．同時にカテーテルによる拡張術が行われることもあ
る．左右肺動脈の狭窄に対して，近年MDCTの診断能
力が非常に高くなっているとはいえ，今なお有用な検査
である．

4 右室流出路狭窄に対する侵襲的治
療法

① カテーテル治療（バルーン形成術，ステント留
置術）

　肺動脈狭窄に対するバルーン拡大術のほか，経カテー
テル肺動脈弁置換術も海外では可能となってきている．
これらの手技は将来複数回必要となる外科的再手術の回
数を減少させ，患者のリスクを軽減させることができる
可能性がある（クラスⅡa，レベルC）806）．
　肺動脈のステントによる拡大術はMullinsらにより始
められ807），O’Laughlinらがその中期成績を詳細に報告
している808）．外科的に今まで解除することが不可能で
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あった肺動脈の狭窄に対して，高い効果を得ることが可
能である809）．ステント治療が始まって約20数年が経過
するが，機材の性能は向上し続けており810），手術と同
時にカテーテル治療を実施するハイブリッド治療も可能
であり，今後ますます応用範囲が広がっていくものと思
われる．

②外科再手術

　右室流出路狭窄に機能的狭窄の要素が含まれる場合
（漏斗部の肉柱による狭窄など）であれば，βブロッカ
ーなどが有効なこともあるが，カテーテル治療が効果的
でない器質的狭窄では，外科手術を検討すべきである（ク
ラスⅡa，レベルC）．
　外科手術のうちposterior peel techniqueは，おもに導
管手術後の患者に適応となる術式である683）．後面が自
己組織であるのでその後の複数回の再手術を回避できる
と考えられるが811），半数近くが再手術になったという
報告もある（クラスⅡb，レベルC）686）．
　肺動脈弁閉鎖不全が容量負荷による右心不全を惹起す
ることを懸念して，transannular patchには単弁付パッチ
を用いるなどさまざまな工夫が考案されているが，
monocuspはePTFEを使うほうが遠隔期にも機能するの
ではないかと考えられている28）．
　弁付導管による再手術では，新しい素材の弁付導管が
考案されており，再手術に用いることが可能であるが，
現時点では同種動脈弁に勝る素材は開発されていな
い790），793），812），813）．
　肺動脈弁再弁置換術は，狭窄と同時に閉鎖不全による
右室拡大を認めるような症例，あるいは将来の右室の拡
大が懸念される場合，狭窄を解除すると同時に確実に流
出路の逆流を防止するために行うが，同時に不整脈手術
を行うことがある（クラスⅡb，レベルC）814）－816）．

13 大動脈弁狭窄・左室流出路狭
窄・大動脈弁閉鎖不全

1 はじめに
　左室流出路狭窄は，先天性心疾患の約3～10％に生じ，
この中でも弁性狭窄は60～75％を占める817）．大動脈弁
狭窄は，新生時期から成人期に至る広い範囲で外科治療
の対象となり，3つの交連のうちひとつが融合した2尖
弁が多い．ほかに左室流出路内に線維性または筋性組織
の突出した大動脈弁下狭窄，および大動脈弁上狭窄がみ
られる．先天性の大動脈弁閉鎖不全は，これ単独では極

めて少なく0.3％の発生とされ818），2尖弁性大動脈弁あ
るいは大動脈弁下狭窄に合併することが多い．また，東
洋人に多い流出路部心室中隔欠損（漏斗部，I型心室中
隔欠損）では，大動脈弁逸脱により大動脈弁閉鎖不全が
進行することがある819），820）．
　新生児の重症大動脈弁狭窄に対する二心室修復と単心
室修復の判断基準は未だに議論の分かれるところである
が821），この項では二心室修復に絞って記載する．

2 解剖学的特徴
　大動脈弁狭窄は大動脈弁形成異常によるものであり，
2尖弁が70％，3尖弁が30％でまれに単尖弁のものが存
在する．大動脈弁下狭窄は左室流出路の大動脈弁下の狭
窄で，線維組織がリング状ないし膜様に突出する限局型
（discrete type）と，長くトンネル状の狭窄を呈する
tubular typeがある．大動脈弁上狭窄はバルサルバ洞よ
り遠位の狭窄であり，ウイリアムズ症候群に合併するも
のや家族性に発生するものがある822），823）．大動脈弁閉鎖
不全は2尖弁のものが最も多く，稀に4尖弁の報告もみ
られる．心室中隔欠損に合併した大動脈弁逸脱は，流出
路部型に最も多いが膜様部型にもみられ，逸脱する部位
としては右冠尖，次いで無冠尖が多い771），819），820）．

3 外科手術
　大動脈弁狭窄では，相対的及び絶対的に大動脈弁輪径
が小さく，新生児期より重篤な症状を呈し，カテーテル
によるバルーン弁形成が不十分と思われる場合には一般
的に交連切開術が行われる．小児期には通常の人工弁置
換は困難であり，幼児期・学童期では今野術824）などの
パッチを使用した弁輪拡大を併用する術式を用いた人工
弁置換が必要になることが多い．大動脈交連部癒合によ
る大動脈弁狭窄には，交連部切開のみを加えることもあ
る．人工弁には大別して機械弁と生体弁があるが，弁機
能・耐久性・抗血栓性などのすべての面で理想的な弁が
未だ開発されていないのが現状である825）．
　自己肺動脈弁を用いた大動脈基部置換術（Ross術・
Ross-Konno術）826）－832）は，弁機能が良好であり，小児例
でも術後の成長が期待できて術後の抗凝固療法も不要の
ため，乳児の重症大動脈弁狭窄を含めて乳児期から若年
成人例までの術式として検討することがある（レベルC）
が，肺動脈弁を切除したあとの右室流出路再建に対して
同種肺動脈弁を確保しにくい我が国では問題があり，こ
れに代わるものとして，ゴアテックスなどの人工物や異
種心膜・有茎または遊離自己心膜などを用いた右室流出
路再建が行われる833）－837）．
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　大動脈弁下狭窄では，弁下組織の切除と心筋切開・切
除を行う．また大動脈切開と右室切開を行い，さらに心
室中隔に切開を加える今野術変法を行うこともある838）．
弁上狭窄に対しては，補填物を用いる場合と自己組織の
みで拡大を行う術式のほか，人工血管を用いた狭窄解除
術を行うことがある．
　大動脈弁閉鎖不全では，弁形成を検討する症例もある
が，狭窄と同様に弁置換を行うことが多い（クラスⅡa，
レベルB）が839）－844）．大動脈弁輪径が狭窄症に比べ相対
的に大きいため弁置換術の適応範囲は幾分広い．また
Ross術も同様に適応可能であり，弁輪拡大を伴っている
場合には，自己肺動脈弁輪径とほぼ同サイズまで弁輪縫
縮を行った上での実施を検討する（クラスⅡ a，レベル
C）．
　心室中隔欠損に合併した大動脈弁尖逸脱に伴う大動脈
弁閉鎖不全は，軽度のものであればパッチによる中隔欠
損孔閉鎖のみで対処可能であるが845），中等度以上のも
のについては大動脈弁形成または弁置換術を検討する
（クラスⅡa，レベルC）．

4 術後の管理
　人工弁植込み術後の患者については，通常の弁置換術
後の管理を行う必要がある．すなわち機械弁の種類に応
じた抗凝固療法の継続と，定時的な心エコーによる弁機
能ならびに心機能の評価である．Ross術後は，ホモグラ
フトを右室流出路に用いていれば抗凝固療法は不要とな
るが，右室流出路再建に人工物の心外導管を用いた場合
は，ワルファリンによる抗凝固療法を術後一定期間検討
するのもよい．

①抗凝固療法

　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．一般に心房細動や過去の血栓
塞栓症の既往，高度心機能低下例ならびに何らかの過凝
固状態などのリスクファクターを有しない症例におい
て，機械弁を用いた場合は INR 2.0～2.5を目標として
ワルファリン投与を行う場合が多い．さらにワルファリ
ンに少量アスピリン（75～100mg/day）を追加すること
を推奨する報告もある846）．また前述のリスクファクタ
ーを有する例においては，INR 2.0～3.0を目標とする
ことが多い．ただし，日本人におけるPTINRコントロ
ールは，出血性イベントの検討からリスクファクターの
ない症例では1.5～2.5が望ましいとした報告847）もあり，
今後エビデンスに基づいた日本人の至適コントロール域
に関する検討が必要である．生体弁を用いた大動脈弁置

換術は，3か月以降でリスクファクターがなければ75～
100mg/dayのアスピリン投与を検討するが，ワルファリ
ンは不要である．前述のリスクファクターを有する場合
は，INR 2.0～3.0を目標に生涯ワルファリン投与を検
討する（クラスⅡ a，レベルB）46），848）－860）．

②弁機能評価

　弁置換術後も，定期的な心エコーによるフォローが必
要である．小児例においては，成長とともに人工弁の相
対的狭窄を来たすため，いっそう心エコーによる弁機能
評価のフォローを要する．また，人工弁，特に機械弁は，
パンヌス形成や血栓などにより術後弁機能不全を生じう
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．
ワルファリンによる坑凝固療法を行っていても機械弁に
お け る 血 栓 塞 栓 症 の リ ス ク は1～2 ％ /yearと さ
れ32），861），862），またワルファリンを使用しない生体弁にお
いても血栓塞栓症のリスクは0.7％ /yearである．生体弁
は機械弁に比べ，石灰硬化や弁破壊などの構造劣化に伴
う狭窄病変ならびに逆流性の病変が経年的に進行し，ウ
シ心膜生体弁の10年再手術回避率は92.4％，構造劣化
回避率は97.1％である863）．
　Ross術後は，移植した自己肺動脈弁機能は良好である
が863），時に大動脈弁輪拡張に伴う大動脈弁逆流を生じ
る症例を認めるため862），865）－869），再建した右室流出路の
評価と共に定期的なフォローが推奨される（レベルC）．

5 術後合併症への対応

①機能不全

　弁の破壊や開閉障害の発生時には急性左心不全症状が
生じるが，最近用いられている二葉弁では一弁葉が動か
なくても臨床的には把握できないことが多く，弁葉の動
きが心エコー検査で不明瞭な場合には，X線透視で弁葉
の開放角度を確認する必要がある．弁葉の可動制限が確
認されれば，ほぼ全例に対して再手術が推奨される（ク
ラスⅡa，レベルC）再手術は回数が多くなるほどまた
左心機能低下例ほど危険率が上昇する870）．
　血栓弁に対し線溶療法が施行された報告があるが，血
栓塞栓症の合併も多いため（12～15％に脳梗塞の発生），
大動脈弁位の血栓弁においては無症状の小血栓症例また
は再手術自体の危険性が非常に高い場合にのみ限定し，
かつ塞栓症の危険性を想定して行うことを検討する（ク
ラスⅡb，レベルC）871）－874）．
　Ross術後の大動脈弁輪拡大に伴う大動脈弁閉鎖不全
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は，毎年心エコーにて評価を行い，後述の通り一般的な
大動脈弁閉鎖不全に準じて再手術を検討する（クラスⅡ
a，レベルC）．

②人工弁相対的狭窄

　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．
大動脈弁置換術後には，カテーテル検査による圧較差測
定はできないので，一般には心エコー検査による圧較差
推定と左室心筋肥大の程度及び胸痛・労作時呼吸困難な
どの自覚症状からの再手術検討が推奨される（クラスⅡ
a，レベルB）875），876）．

③右室流出路狭窄

　Ross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
50mmHg以上，労作時呼吸困難，狭心症，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（クラスⅡa，レベルC）．

④大動脈弁閉鎖不全

　海外の報告では，成人の術後患者が単独大動脈弁閉鎖
不全による症状がある場合，または無症状であっても左
室駆出率が50％以下の左室収縮能低下例，左室拡大が
あり心エコー検査にて左室拡張末期径が75mm以上また
は左室収縮末期径が55mm以上の症例には，大動脈弁置
換術が推奨されている（クラスⅡa，レベルB）46）が，可
能な症例では大動脈弁形成術も検討する（クラスⅡa，
レベルC）．

⑤人工弁感染

　人工弁感染の手術適応は自然弁心内膜炎と同様に，1．
心不全，2．塞栓症，3．制御困難な感染であるが，高
い非手術死亡率を考慮すると積極的な加療を検討すべき
である（クラスⅡa，レベルC）．ブドウ球菌ことに黄色
ブドウ球菌は膿瘍形成を来たす傾向が強い強毒菌であ
る．この菌が検出された場合は，ただちに再手術を検討
する必要がある．弁輪膿瘍の形成，リークの発生，疣贅
の形成などが認められた場合にも，積極的に再手術を検
討する（クラスⅡ a，レベルC）46），877）．

⑥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れば再手術
を検討する（クラスⅡa，レベルC）．

14 エプスタイン病（三尖弁閉鎖
不全）

1 はじめに
　エプスタイン病は，先天性心疾患のなかの0.5％を占
める比較的稀な疾患で，胎児期ないし新生児期に発症す
る重症例から，生涯無症状で経過する症例までバリエー
ションは様々である878），879）．

2 解剖学的特徴
　右室壁形成過程の異常により，三尖弁中隔尖と後尖が
右室内へ下方偏位し，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く，左室心筋異常を合併する場合も
ある．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．重症例では胎児期から乳児期に症状を認
めるが，多くは成人で出現する878），879）．

3 修復手術
　胎児期ないし乳児期に発症する重症例では，体肺短絡
術などの姑息術が必要となることも多く，最終的に右室
機能が期待できない場合は，Fontan術や両方向性Glenn
術が施行される．小児期以降に症状が出現するような軽
症から中等度の症例では，三尖弁の病変が軽度で右室容
積も保たれている場合が多く，以下の場合には右房化右
室の縫縮と三尖弁輪形成術ないし三尖弁置換術を行われ
ることが多い880）－882）．
　　１）有症状症例あるいは運動能低下例
　　２）チアノーゼ悪化症例（酸素飽和度90%以下）
　　３）奇異性塞栓の既往
　　４）胸部X線にて確認される進行性心拡大
　　５）進行性の右室拡大あるいは右室収縮能低下
特に，前尖が十分に大きい場合は，前尖を用いた弁形成
手術が行われ良好な成績を得ている880）．三尖弁置換術
の遠隔期予後は，満足すべきものではない881）．最近は，
三尖を使用するcone術も行われるようになっている883）．
また重症例において，三尖弁形成術と両方向性Glenn術
を組み合わせた手術も行われる884）．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
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る885）．

4 術後遠隔期予後（表18）
　三尖弁形成術後や三尖弁置換術後の生命予後は良好
で，三尖弁手術後の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880）－882）．術
後のQOLは有意に改善するが886），887），三尖弁に対する
再手術率は両者とも10年で20％前後と有意差はなく，
選択される手術は主に三尖弁置換術である．また，生体
弁と機械弁との比較でも，耐用年数に有意差を認めてい
ない888）．乳児期以前に発症する重症例の予後は不良で
ある．出産時に診断のついているエプスタイン病の生産
児の1年生存率は67％，10年生存率は59％である879）．
　三尖弁手術後の三尖弁機能不全は経年的に悪化しやす
く，左室病変や左室機能低下を生じることがある889）．
WPW症候群を合併しやすいため（約30％）房室回帰性
頻拍が見られることが多いが，他に房室結節回帰頻拍や
心房頻拍，心房粗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885）．また三尖弁置換術
後には房室ブロックを発生することがある886），890）．

5 内科的管理方法（表19）
　定期的投薬を行う例は1－2か月に1回，病状が安定
している場合は6か月から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．心不全を伴わない限り，運動クラブを除く運動制限
は必要ない（レベルC）．
　妊娠・出産に関する報告は稀であるが，術後患者10
例11妊娠において4人が流死産であったとの報告があ

る309）．
　感染性心内膜炎に関してのデータはないが，修復後，
非修復例ともに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（レベルC）．

6 遠隔期の侵襲的治療

①頻拍性不整脈の治療

　エプスタイン病に合併するWPW症候群，房室結節回
帰頻拍，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maze術を併用することが多い885），890）－892）．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（クラスⅡ a，
レベルC）．副伝導路に対するアブレーションは，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，器質的心疾患を有さない症
例の副伝導路のアブレーションより成績は劣るが，約
70－80％と良好な成功率である893），894）．弁置換術後は，
弁輪部付近へのアブレーションは困難なことが多い．ま
た再手術例は，術中のアブレーションや右房 maze 術の
併用も考慮する（クラスⅡa，レベルC）894）．

②ペースメーカ

　心内修復術後の房室ブロック，洞機能不全が適応とな
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895）．

③外科手術

　術後遠隔期に施行された再手術に関する報告は少ない
が，三尖弁形成術では10年で23％施行され，三尖弁閉
鎖不全の進行に対する手術に限れば10年で20％であり，
そのほとんどが三尖弁置換術である．生体弁による三尖
弁置換術でも，置換弁機能不全のため10年で約20％の
三尖弁の再置換が行われている886）．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低
下に注意が必要である．

表18　修復術後の罹病
三尖弁閉鎖不全： 経年的に悪化．再手術の危険因子は修復術

後の中等度以上の遺残三尖弁閉鎖不全
置換弁機能不全
不整脈： WPW症候群に伴う房室回帰頻拍，心房内マクロリ

エントリー性頻拍，心房粗細動，心室頻拍，洞不全
症候群，術後房室ブロック

突然死：不整脈死とともに主な死因のひとつ
左室機能低下：左室緻密化障害の合併や左室機能障害
チアノーゼ・奇異性血栓： 心房内シャントの残存により出現

する
（レベル　C）

表19　修復術後経過観察の注意点
三尖弁機能不全，置換弁機能不全
左室機能
不整脈（WPW症候群，心房性頻拍，心室頻拍，洞不全症候群）
感染性心内膜炎
（レベル　C）
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15 僧帽弁狭窄・僧帽弁閉鎖不全

1 はじめに
　先天性僧帽弁疾患は，先天性心疾患のなかでも発生頻
度は少ない896）．頻度は先天性心疾患剖検例の0.6～1.2％，
臨床例の0.2～0.4％である897）．小児期に憎帽弁狭窄
（MS），憎帽弁閉鎖不全（MR）ともみられる．成人の
リウマチ性僧帽弁疾患と異なり，形態発生の異常が主体
である．房室中隔欠損898）やファロー四徴899）など，他の
先天性心疾患に合併する場合がある．病態および治療を
検討するときには，弁の重症度だけでなく僧帽弁疾患に
よって二次的に惹き起こされた左室機能障害900），肺血
管障害の程度も考慮しなければならない901）．

2 解剖学的特徴

①僧帽弁狭窄症

　先天性MSでは，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900），901）．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，大動脈弁狭窄およ
び大動脈縮窄を合併する場合はShone complexという．

②僧帽弁閉鎖不全

　先天性のMRは，形態の異常と弁の可動性により分類
される902）．弁の可動性に異常のない場合として，弁輪
の拡大や弁の裂隙（cleft），弁欠損がある．このほか，
弁の逸脱を伴う場合には，腱索の伸長，乳頭筋伸長や腱
索欠如などの弁下組織の異常がある．弁の可動域制限と
しては，乳頭筋の癒合やバラシュート型，ハンモック型
形態ならびに腱索や乳頭筋の低形成がある903）．その他，
重複僧帽弁口や僧帽弁の付着異常（エプスタイン様）な
どがある904）．

3 侵襲的治療

①僧帽弁狭窄

　初回の外科治療については，弁形成術，弁置換術があ
る．
　僧帽弁形成術は，僧帽弁疾患の全侵襲的治療の31％，
外科治療の75％であったが905），近年では形成術が可能
な限り選択されるようになっている898），906）．術式は，弁

上部狭窄に対しては弁上輪切除，弁性では交連部切開や
弁輪形成術，弁下組織では乳頭筋分離，腱索修復などが
ある．合併心疾患のないMSであれば形成術の予後は良
好で，15年生存率が93％である905）．しかし，大動脈弁
狭窄を合併する場合には形成術の成功率は低く907），治
療についての明確な基準はまだない．
　弁置換術は0％から10％898），905）に施行されている．し
かし，初回治療が弁置換術である場合の予後は不良であ
る905）．

②僧帽弁閉鎖不全

　MRに対する形成術は，裂隙の修復，弁輪形成，乳頭
筋 splitting，心膜による弁形成，人工腱索などがある．
主要な合併心疾患のない僧帽弁閉鎖不全では，95％以
上に形成術が施行されている898），908）．弁置換術の初回実
施率は5％以下である．

4 術後の管理
　狭窄・閉鎖不全に対する弁形成術の場合，治療前から
の心機能低下や肺高血圧に対する内科的治療の継続と，
遺残狭窄または続発性／遺残性閉鎖不全の治療とに分け
られる．機械弁で弁置換した患者では上記の項目に加え
て，抗凝固療法が必要になる．
　現在までに再手術の適応に関する検討は，十分されて
いない．
　生活規制の程度は，心不全と肺高血圧の程度による．
運動を含めた管理に関しては，不整脈も考慮に入れた「心
疾患患者の学校，職域，スポーツにおける運動許容条件
に関するガイドライン」を参照されたい454）．

5 術後の侵襲的治療

①形成術後

　再手術に関して，先天性のMSのみの報告は少ない．
　形成術後は5年間で約1/3が弁置換となる905）．弁上部
狭窄の場合には，再手術なく経過しうる909）．合併心疾
患のない僧帽弁狭窄であれば形成術の予後は良好で，15
年生存率は93％である905）．初回治療後の狭窄ならびに
閉鎖不全に関する再手術回避率は45～86％で898），再手
術の頻度は高い．約半数以上で再形成術が行われるが，
初回手術より弁置換術の比率は高い910），911）．
　小児期の僧帽弁疾患は発生頻度が低いことから，再手
術に関する治療適応や基準に関しては，十分検討されて
いるとはいえず，手術適応に関する基準は明確でない．
MS，MRを問わず僧帽弁疾患であれば，初回の手術適
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応として心不全，肺高血圧ならびに心機能低下が挙げら
れている．これは，成人僧帽弁疾患の再手術の適応と同
様である．以下に初回手術の適応を記載し，先天性僧帽
弁疾患の再手術を検討する際の参考資料とした（クラス
Ⅱa，レベルC）（表20）．

②弁置換術後

　人工弁置換術に伴う合併症としては，弁の機能障害（構
造的弁劣化，非構造的弁劣化），弁周囲からの逆流，心
内膜炎がある．この他，血栓塞栓症，重度の血管内溶血，
抗凝固療法に伴う繰り返す出血と血栓弁などが挙げられ
る46）．抗凝固療法や感染性心内膜炎の予防がガイドライ
ンに示されている46），900）．
　合併心疾患のない僧帽弁疾患に対する，弁置換術後の
予後についての報告はほとんどない．房室中隔欠損や両
大血管右室起始を合併する僧帽弁置換術では再手術率が

27％～42％（7～10年）914）－916），全事象（手術死亡，再
手術ならびに出血など）回避率が55％（10年）914）である．
合併心疾患のない僧帽房弁疾患のほうが生存率はよ
い916）．また，弁置換術後の合併症として左室流出路狭窄，
完全房室ブロックがあげられる917），918）．
　小児期では成長により人工弁が相対的に小さくなると
いう問題がある．弁置換術における再手術予測について
は，初回手術月齢，予測弁輪径，人工弁内径，人工弁弁
口面積，人工弁の径とその体表面積補正値などが参考に
なる（表21）915）．体表面積補正値が60％以下になると
症状が出現するといわれる915）．
　乳幼児期に施行した人工弁置換術後の再手術時期予測
に関して，以下の事実が参考になる．
A： 人工弁置換術後8.5年の経過で体重が2.5倍になると，
肺高血圧や心肥大が遷延する919）．

B： 成長に伴う相対的狭窄による再手術時期は，初回手
術後平均8年である（再手術率：29％）915）．

C： エコーでの弁通過流速は5年で平均1.5m/s，10年で
2.2m/sと徐々に増加する．再弁置換術例の弁通過血
流速度は2.6～3.2m/sである916）．

表20　先天僧帽弁疾患の手術適応（クラスⅡa，レベルC）
1．心不全 NYHA Ⅲ～ IV
 内科治療に抵抗性の心不全 905），911）

 運動耐容能の低下などの進行性の症状 898）

 体重増加不良 905）

 肺うっ血に伴う易感染性 906）

2．肺高血圧  中等度（平均で35～45mmHg）以上の肺高血
圧 898），905），911）

3．心機能 左室容積の進行性拡大 898）

 収縮末期径の拡大 906）

  高度の僧帽弁逆流および心収縮能が60%以下
の場合 912）

  僧帽弁流入速度の平均圧格差が10mmHg以上
の場合 912）

4．その他 心エコー検査の結果で治療できる形態 913）

 逆流の程度が進行性 906），913）

表21　僧帽弁置換手術後の再手術のリスク因子915）

　・初回手術月齢 ＜6か月
　・予測弁輪径 ＜16mm
　・弁内径 ＜14mm
　・弁内径指数 ＞50mm/m2

　　（＝弁内径／体表面積）
　・有効弁口面積 ＜2.5cm2

　・有効弁口面積指数 ＞7cm2/m2

　　（＝有効弁口面積／体表面積）
　・人工弁径／体表面積 ＞69mm/m2
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