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略語一覧

略語一覧

ACE angiotensin converting enzyme アンジオテンシン変換酵素

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

AF atrial fibrillation 心房細動

AFL atrial flatter 心房粗動

AR aortic regurgitation 大動脈弁閉鎖不全 /逆流

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

ARNI angiotensin receptor neprilysin 
inhibitor 

アンジオテンシン受容体
ネプリライシン阻害薬

AS aortic stenosis 大動脈狭窄

ASD atrial septal defect 心房中隔欠損

AV atrioventricular 房室

AVB atrioventricular block 房室ブロック

AVNRT atrioventricular nodal re-entrant 
tachycardia 

房室結節リエントリー性
頻拍

AVRT atrioventricular reciprocating 
tachycardia 房室回帰性頻拍

AVSD atrioventricular septal defect 房室中隔欠損

AVVR atrioventricular valve 
regurgitation 房室弁閉鎖不全

BAV bicuspid aortic valve 二尖大動脈弁

BNP brain natriuretic peptide 脳性ナトリウム利尿ペプ
チド

BT  Blalock-Taussig　 ブレロッグ -タウシッヒ

CA catheter ablation カテーテルアブレーショ
ン

ccTGA congenitally corrected 
transposition of great arteries 修正大血管転位

CHD congenital heart disease 先天性心疾患

CIEDs cardiac implantable electronic 
devices

植込み型心臓電気デバイ
ス

CMR cardiac (cardiovascular) 
magnetic resonance 心臓（心血管）MRI

CO cardiac output 心拍出量

CoA coarctation of aorta 大動脈縮窄

CPET cardiopulmonary exercise 
testing 心肺運動負荷試験

CRT cardiac resynchronization 
therapy 心臓再同期療法

CT computed tomography コンピュータ断層撮影

CVP central venous pressure 中心静脈圧

DCM dilated cardiomyopathy 拡張型心筋症

DOAC direct oral anticoagulant 直接作用型経口抗凝固薬

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

EAT ectopic atrial tachycardia 異所性心房頻拍

ECG electrocardiogram 心電図

ECR extra-cardiac rerouting 心外導管法

EF ejection fraction 駆出率

eGFR estimated glomerular filtration 
rate 推算糸球体濾過量

EPS electrophysiological study 電気生理学的検査

FALD Fontan-associated liver disease Fontan関連肝疾患

FDG-PET fluorodeoxyglucose-positron 
emission tomography

フルオロデオキシグル
コース陽電子放出型断層
撮影

HCC hepatocellular carcinoma 肝細胞癌

HCM hypertrophic cardiomyopathy 肥大型心筋症

HFpEF heart failure with preserved 
ejection fraction

左室駆出率の保たれた心
不全

HFrEF heart failure with reduced 
ejection fraction

左室駆出率の低下した心
不全

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

IAA interruption of aortic arch 大動脈弓離断

IAR intra-atrial rerouting 心房内転換法

IART intra-atrial re-entrant 
tachycardia

心房内リエントリー性頻
拍

ICD implantable cardioverter 
defibrillator 植込み型除細動器

IE infective endocarditis 感染性心内膜炎

LV left ventricle 左室

LVNC left ventricular noncompaction 左室緻密化障害

MAPCA major aortopulmonary collateral 
artery 主要体肺側副動脈

MICS minimal invasive cardiac 
surgery 低侵襲心臓手術

MR mitral regurgitation 僧帽弁閉鎖不全 /逆流

MRA mineralocorticoid receptor 
antagonist

ミネラルコルチコイド受
容体拮抗薬

MRI magnetic resonance imaging 核磁気共鳴像

MS mitral valve stenosis 僧帽弁狭窄

NO nitric oxide 一酸化窒素

NSAIDs non-steroidal anti-inflammatory 
drugs 非ステロイド系抗炎症薬

NT-
proBNP

N-terminal pro brain natriuretic 
peptide

N末端プロ脳性ナトリウ
ム利尿ペプチド

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

OHSS ovarian hyperstimulation 
syndrome 卵巣過剰刺激症候群　　
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PAH pulmonary arterial hypertension 肺動脈性肺高血圧

pASDO percutaneous atrial septal 
defect occlusion

経皮的心房中隔欠損閉鎖
術

PAVF pulmonary arteriovenous fistula 肺動静脈瘻

PAVSD pulmonary atresia with 
ventricular septal defect

肺動脈閉鎖兼心室中隔欠
損

PDA patent ductus arteriosus 動脈管開存

peak V· O2 peak oxygen uptake 最高酸素摂取量

PFO patent foramen ovale 卵円孔開存

PH pulmonary hypertension 肺高血圧

PLE protein-losing enteropathy 蛋白漏出性胃腸症

PR pulmonary regurgitation 肺動脈弁閉鎖不全 /逆流

PS pulmonary stenosis 肺動脈狭窄

PTA persistent truncus arteriosus 総動脈幹遺残

PVR pulmonary vascular resistance 肺血管抵抗

Qp amount of pulmonary blood 
flow 肺血流量

Qs amount of systemic blood flow 体血流量

RAAS renin-angiotensin-aldosterone 
system

レニン -アンジオテンシ
ン -アルドステロン系

RI radioisotope (radioactive 
isotope)

ラジオアイソトープ，放
射性同位元素

RV right ventricle 右室

SGLT2 sodium-glucose cotransporter 
2

ナトリウム -グルコース
共輸送体 2

SpO2
percutaneous arterial oxygen 
saturation 経皮的動脈血酸素飽和度

SVAS supravalvular aortic stenosis 先天性大動脈弁上部狭窄

SVT supraventricular tachycardia 上室頻拍

TA tricuspid atresia 三尖弁閉鎖

TAA thoracic aortic aneurysm 胸部大動脈瘤

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

TCPC total cavopulmonary 
connection 上下大静脈肺動脈吻合

TEE transesophageal 
echocardiography 経食道心エコー

TGA transposition of the great 
arteries 完全大血管転位

TOF tetralogy of Fallot Fallot四徴

t-PA tissue plasminogen activator 組織プラスミノーゲンア
クチベーター

TPVI/
TPVR

transcatheter pulmonary valve 
implantation/replacement 

経カテーテル的肺動脈弁
留置術 /置換術

TR tricuspid regurgitation 三尖弁閉鎖不全 /逆流

TTE transthoracic 
echocardiography 経胸壁心エコー

VF ventricular fibrillation 心室細動

VSD ventricular septal defect 心室中隔欠損

VT ventricular tachycardia 心室頻拍

WHO World Health Organization 世界保健機関

WPW Wolff-Parkinson-White Wolff-Parkinson-White
症候群



13

改訂にあたって

改訂にあたって

改訂の基本方針と主な改訂事項
近年，診断技術の進歩や手術成績の向上により，多くの
先天性心疾患患者が成人に達するようになった．現在，成
人の先天性心疾患患者数は小児の患者数を大きく上回る状
況となっている1）．最近では，とくに複雑型先天性心疾患
の術後成人患者が増加しており，Fallot四徴（TOF）に代
表される中等症以上の患者が全体の約 1/3を占めている2）．
先天性心疾患は，たとえ軽症でも，手術で修復されても，
生涯医療・管理を受けることが推奨されており，小児科か
ら成人診療科へのシームレスな移行が必要である．しかし，
就学や就職などを契機に通院を中断してしまう患者も少な
くなく，その後に不整脈や心不全などを発症して一般の循
環器内科医の診察を受けるケースも増加している．一方，
Fontan術後患者では，成人期に肝臓をはじめとする多臓
器障害が重大な問題となることが多くなり，未知の病態へ
の介入が新たな課題として浮上している3）．
わが国では，日本成人先天性心疾患学会に認定された専
門医制度が 2019年に発足し，2025年現在，ようやく全都
道府県で専門医修練施設が登録された．しかし，専門医の
数は充足しているとは言い難く，今後も循環器診療に携わ
るすべての医療者が，専門医および多領域専門職との連携
を強化して，毎年増え続ける成人先天性心疾患患者に対応
していく必要がある．
この「成人先天性心疾患診療ガイドライン」は，本疾患
に携わる医療者を含む多職種連携の方向性を示し，わが国
の診療の向上と均てん化を目指して，日本循環器学会より
2002年に初めて発表され，その後 2011年および 2017年
に改訂された．前回改訂から 5年以上経過し，新たな診
断・治療を含む研究成果が次々と報告され，また社会・福
祉的な側面からも認知度が高まっている．本改訂は，前回
改訂以降に発表された研究データを可能な限り収集・分析
し，最新の知見を盛り込んだ全面改訂版として企画された．
先天性心疾患は病型・病態が多様で，症例ごとの経過も異
なり，個別性が高いことから，画一的なエビデンスを創出
することが困難な領域である．したがって，専門医でなく
とも標準的な診療を提供するための指針となるよう，従来
通り，基本的な内容をわかりやすく記述するスタイルを維

持した．紙面の制約もあり，診療に必要な情報を簡潔かつ
明確に伝えることを優先し，各項目の重要事項を抜粋して
記載する方針とした．

推奨クラスとエビデンスレベル
推奨クラスとエビデンスレベルは，欧米のガイドライン
を参考しながら，日本循環器学会ガイドライン作成の手引
き（改訂版 2020 年 3 月 12 日発行）に準拠し，推奨クラス
を I，IIa，IIb，III（No benefit），III（Harm）に（表 1），そ
の根拠をエビデンスレベル A，B，C に分類した（表 2）．
エビデンスレベルの決定においては，海外のエビデンスに
基づいた資料を調査するとともに，わが国における成人先
天性心疾患診療の実施体制・医療資源・保険制度などを十
分に検討し，外部評価委員の見解を含めて班員・協力員の
議論に基づいて決定した．決定に際しては，日本循環器学
会の先行する各種ガイドラインとの整合性を保つように留
意した．
なお，ガイドライン作成組織構成員の COIは巻末の付
表に掲載した．

表 1　推奨クラス分類

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

クラス IIa エビデンス・見解から，有効・有用である可能性が
高い

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

クラス III
No benefit

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

クラス III
Harm

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

表 2　エビデンスレベル

レベル A 複数の無作為化介入臨床試験またはメタ解析で実証
されたもの

レベル B 単一の無作為化介入臨床試験または無作為化介入で
ない大規模な臨床試験で実証されたもの

レベル C 専門家および / または小規模臨床研究（後ろ向き研
究および登録を含む）で意見が一致したもの
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第1章　成人先天性心疾患の発生頻度

心臓血管外科治療の進歩により，現在 90%程度の先天
性心疾患患者が成人期に達する4–7）．重症複雑型先天性心
疾患でも心内修復術後の死亡率が低下し，成人期にいたる
割合が増加している一方，小児期に手術が適応とならない，
あるいは早期診断されなかったため，修復手術未実施で成
人になったチアノーゼ型先天性心疾患も存在する8）．

1.

先天性心疾患の発生頻度

先天性心疾患患者の出生児に占める疾患の種類とその頻
度は，国，地域，人種報告年度により異なる9）． 2018年の
デンマークからの報告では，全先天性心疾患は生産児の
1.22% 10）にみられる．日本小児循環器学会の調査（2015～
2023年）では，1年間に新規に診断された先天性心疾患の
出生数に占める割合は 1.3～ 1.5%で推移している11）． こ
の調査には出生時以外に診断される症例も含まれ，心房中
隔欠損（ASD）の割合が高くなっている11）．胎児診断の進
歩と中絶により，単心室や完全房室中隔欠損（AVSD）の生
産児が減少している国もある10）．

2.

先天性心疾患の死亡率

わが国の人口動態統計では，心室中隔欠損（VSD）や
TOFなどを中心とした先天性心疾患による死亡総数は，
1968年以降明らかに減少している．年齢別の先天性心疾
患死亡数をみると，1972年と比べて，1997年での 0～ 19
歳の死亡数は半減，逆に 60歳以上は著明に増加している

5）．その結果として 4歳以下を除いて死亡率の年齢分布は
一般人口のものとほぼ一致するようになったことがカナダ・
ケベック州の調査で明らかにされた 7）．
単施設からの報告であるが，先天性心疾患をもつ生産児
の 18歳における生存率は，1970～ 74年に出生した児で
は 81.0%だったが，1990～ 92年に出生した児では 88.6%
と改善している12）．疾患重症度別（表 3）13）にみた 18歳時
点の生存率は，軽症先天性心疾患で 98.0%，中等症で
90.0%，重症で 56.4%と報告されている7）．

3.

成人先天性心疾患の発生頻度

わが国では，1997年に，先天性心疾患の成人患者数（約
31万 8000人）と小児患者数（約 30万 4000人）がほぼ同
数となった． 2007年に成人患者数は約 40万 9000人とな
り，毎年約 1万人ずつ増加している1）．2080年まで人口増
加が続く米国では，少なくとも 2050年までは増加傾向に
あると予想されている14）． 2011年より人口減少に転じたわ
が国では，いずれ減少に転じると予想されるが，70～ 80
万人程度までは増加すると考えられている .
わが国の主要な施設において登録された先天性心疾患患
者 24,048人のうち，軽症患者の割合は 52%，中等症と重
症はそれぞれ 24%と報告された（図 1）15）， 中等症と重症患
者の割合はしばらく増加傾向にある1）．

20歳に達した成人先天性心疾患患者のうち，疾患重症
度別生存率の比較では，6割以上を占める軽症群では一般
人口との差を認めないが，中等症と重症群では軽症群にく
らべ低かった．生存期間中央値はそれぞれ，軽症 84.1歳，
中等症 75.4歳，重症 53.3歳と報告されている16）．
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図 1　 わが国における，主要施設で登録
された先天性心疾患患者 24,048
人の重症度別の割合

�（Yao A, et al. 2022 15）を参考に作図）

軽症
52％

中等症
24％

重症
24％

表 3　成人先天性心疾患の重症度分類
軽症　 【未修復】

　大動脈弁膜疾患（孤発性・二尖弁）
　僧帽弁膜疾患（孤発性）
　パラシュート弁・裂隙を除く
　心房中隔欠損（小欠損・孤発性）
　心室中隔欠損（小欠損・孤発性）
　肺動脈狭窄（軽度）
　動脈管開存（軽度）

【修復後】
　動脈管開存
　心房中隔欠損
 （二次孔欠損・静脈洞型で遺残症なし）
　心室中隔欠損（遺残症なし）

中等症 総肺静脈還流異常・部分肺静脈還流異常
冠動脈起始異常（左冠動脈肺動脈起始を含む）
完全型房室中隔欠損・不完全型房室中隔欠損
大動脈縮窄
Ebstein病
右室流出路狭窄
心房中隔欠損（一次孔欠損・未修復大欠損）
動脈管開存（未修復・中等度以上）
肺動脈弁閉鎖不全（中等度以上）
肺動脈弁狭窄（中等度以上）
Valsalva洞動脈瘤
完全大血管転位（動脈スイッチ術後）
心房中隔欠損（静脈洞型）
大動脈狭窄（弁下型・弁上型）
Fallot四徴（修復術後）
心室中隔欠損
　大動脈弁閉鎖不全の合併
　大動脈縮窄の合併
　僧帽弁膜疾患の合併
　右室流出路閉鎖の合併
　一側房室弁両室挿入の合併
　大動脈弁下狭窄の合併
Marfan症候群・Turner症候群

重症 人工導管術後
未修復または姑息術後のすべてのチアノーゼ型心疾患
大動脈弓離断
両大血管右室起始・両大血管左室起始
肺動脈性肺高血圧・Eisenmenger症候群
Fontan型手術後
僧帽弁閉鎖
単心室
修正大血管転位
肺動脈閉鎖
肺血管閉塞性疾患
完全大血管転位（動脈スイッチ術後を除く）
三尖弁閉鎖
総動脈幹遺残
房室不一致・心室大血管不一致
（房室交差心・内臓心房錯位など）

（日本循環器学会，ほか．2022 13）を参考に作表）
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第2章　自然歴，後期合併症

1.

不整脈

成人先天性心疾患患者には，さまざまな種類の不整脈が
出現し，患者の予後を左右する17）．不整脈の原因としては，
先天的なものや，手術や心負荷による後天的なものがあげ
られる．例えば，房室ブロックをきたしやすい先天性の疾
患として，AVSD，修正大血管転位（ccTGA），三尖弁閉
鎖（TA），多脾症候群（左側相同）が，洞不全症候群をきた
しやすい疾患として，ASD，総肺動脈還流異常（TAPVC）
多脾症候群（左側相同），ccTGAなどがあげられる．
術後の不整脈として，手術時の切開線が解剖学的障壁と
なり，その周囲に伝導遅延部位が出現するとリエントリー
性頻拍となる．成人先天性心疾患でもっとも頻度が高いの
は，心房内リエントリー性頻拍 （IART） であり，心臓突然
死や血栓塞栓症を引き起こす場合がある18）．抗不整脈薬に
よる治療だけでコントロールすることは困難であることも
多く，カテーテルアブレーション（CA）を考慮する．また，
徐脈を伴っている場合は，心房に対する抗頻拍ペーシング
機能がついたペースメーカの適応となる場合がある19, 20）．
心室に切開が加わるVSD，AVSD，肺動脈閉鎖，大血管
転位，Ebstein病，TOF 21, 22）などでも同様に，リエントリー
性頻拍が出現する基質を持つ．頻拍周期 300ミリ秒を下
回る心室頻拍（VT）では，血行動態が破綻するリスクが
あり，とくに心機能が低下した症例では，心室細動（VF）
のような突然死につながる23, 24）．
また，生存期間の延長に伴い，手術の影響，圧負荷，容
量負荷などの不整脈基質への曝露とともに，線維化などの
構造的なリモデリング，イオンチャネルの変性などから，
異常自動能亢進，激発活動，リエントリーにより，頻拍性
不整脈が出現しやすくなる．また，低心拍出に伴い交感神
経活性が亢進することで，不整脈が出現しやすくなる．と
くに心不全が進行している患者では，カルシウムハンドリ
ングの変化，細胞外マトリックスのリモデリングが関与し
て，多形性 VTや心室細動を含むさまざまな不整脈を引き

起こす 25）．

1.1

不整脈の検出方法
来院時に動悸，胸痛，胸部違和感・不快感，めまいや眼
前暗黒感，失神などの症状を訴える場合，不整脈の検出を
試みる必要がある．12誘導心電図，運動負荷心電図，24
時間ホルター心電図，長時間ホルター心電図，非植込み型
イベント心電図，スマートウォッチなど，近年ではさまざ
まなデバイスが使用可能である．しかし，機器によって正
確性が異なることに留意する必要がある．
失神患者のマネージメントは重要である．とくに，徐脈
や頻脈と関連する失神の予後は悪く，心原性失神を起こし
た患者は失神を経験しなかった患者と比べて，死亡のリス
クは約 2倍，心血管イベントリスクは 2倍以上であり 26, 27），
早期検出，早期治療が望ましい．失神を繰り返す患者には，
植込み型ループレコーダが有用である28, 29）．Krahnらは原
因不明の意識消失患者 60人を，植込み型ループレコーダ
と従来法（体外式ループレコーダ＋チルト試験＋電気生理
学的検査［EPS］）に分けて，その後の診断率を検討した．
その結果，1年後の診断率は植込み型ループレコーダ 52%
で，従来法 20%（P＝ 0.012）より圧倒的に高く，その原因
の 9割が徐脈によることが報告された 29）．また，先天性心
疾患患者 22人に植込み型ループレコーダが植込まれた検
討では，その 71%で不整脈イベントあり・なしの診断が可
能であり，診断的価値が高いと報告されている30）．不整脈
が捉えられた場合，すべての患者において，不整脈の可逆
的な原因（甲状腺機能亢進症，褐色細胞腫，炎症過程など）
ないし血行動態異常に起因するものかどうかを評価するこ
とが重要である．

1.2

徐脈性不整脈
1.2.1
多脾症
左側相同のため，通常の刺激伝導系は欠損することが多
い．洞不全症候群は，16～ 50%に出現すると言われてい
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る31, 32）．また，上室不整脈が合併しやすく，上室不整脈の
ある患者の 79%は，洞不全症候群の合併が報告された 31）．
房室ブロックは最初の 5年で，34%に出現する33, 34）．Gill-
jamらは 168人の多脾症患者を 28年間観察し，完全房室
ブロックを 7%の患者に認めた．房室ブロックは早期死亡
の予測因子であったと報告している35）．
1.2.2
AVSD
房室結節と遠位の刺激伝導系は著しく偏位している．房
室結節は Koch三角外の下方，冠静脈洞の前方に位置して
いる．さらにその遠方刺激伝導系は心室中隔下側に沿って
走行しており，VSD孔修復時に損傷されやすい．左脚前
枝は低形成のことが多く，そのため心電図は左軸偏位にな
りやすい．ある研究では，多くの患者は心房内伝導遅延が
あり，28%の患者に，1度房室ブロックが認められた 36）．
元々の刺激伝導系の脆弱性から，通常のVSDと比較して
手術時に房室ブロックをきたすリスクは，1.77倍と報告さ
れている 37）．
1.2.3
ccTGA
低形成で機能していない房室結節は右側房室弁輪の後方
に位置し，機能している房室結節は右側前方に位置する二
重房室結節の存在が示されている38）．機能している房室結
節は，Koch三角の外側で遠位の刺激伝導系と接続し，長
距離を中隔に向けて走行し，肺動脈弁の前縁に沿う．新生
児の 10%に房室ブロックが認められる．また，完全房室ブ
ロックの発生率は 1～ 2%/年，生涯で 13～ 38%に発生
すると報告されている39–41）．完全房室ブロック発生の平均
年齢は 18歳で，病理所見としては，Hisの上部の脚の線
維化という報告がある39）．
1.2.4
修復術時の損傷
先天性心疾患患者における徐脈性不整脈発症のもっと
も一般的な原因は，外科的修復術の際の外傷性損傷であ
る38）．これらの不整脈の発生率は，先天性心疾患や手術の
種類によって大きく異なるが，発生が比較的早期で，長い
期間恒久ペースメーカを必要とするため，さまざまな困難
に遭遇することがある．手術により，洞結節自体，その栄
養血管，または自律神経を損傷した場合，洞不全症候群が
出現する可能性がある．また，VSDの修復や，それを使
用したトンネル導管形成時，弁修復，または弁置換術時に，
房室結節やその遠位側の刺激伝導系を損傷するリスクがあ
る39）

．

1.3

頻脈性不整脈
1.3.1
上室不整脈
成人先天性心疾患患者において，すべての上室不整脈の
なかで，房室結節リエントリー性頻拍 （AVNRT）は 8%と
推定されるが，これは，正常解剖患者と同様と考えられて
いる42, 43）．AVNRTの基質は，2つの電気的に隔離された
機能の異なる房室結節へのインプット経路（伝導時間が短
く，不応期が長い速伝導路と，伝導時間が長く，不応期の
短い遅伝導路）である．もっとも典型的なAVNRT は，遅
伝導路を順方向性に，速伝導路を逆方向性に興奮伝播する
slow-fast型である．fast-slow型，slow-slow型は，非通
常型 AVNRTに含まれる．AVNRT に対しアブレーション
を実施された 49人の患者のうち，通常型 AVNRTは 63%
で，非通常型 AVNRTは 28%，両方存在した患者が 8%
であった 44）．
1.3.2
AVRT
房室回帰性頻拍（AVRT）とは，生来存在している副伝
導路を介した頻拍であり，成人先天性心疾患患者の上室頻
拍（SVT）に占める割合は，8%以下といわれている43）．副
伝導路を順方向性に興奮伝播することにより，心室が早期
に興奮し，12誘導心電図上，short PR間隔，デルタ波，
wide QRSとなり，WPW症候群として知られている．房
室結節を順方向性に，副伝導路を逆方向性に興奮伝播する
orthodromic AVRTと，副伝導路を順方向性に，房室結節
を逆方向性に興奮伝播する antidromic AVRTがある．
WPW症候群の発生頻度には疾患特異性があり，Ebstein
病の 9%，ccTGAの 1.4%，ほかの疾患は，健常人と同様
の 0.15%とされる45）．副伝導路は通常減衰伝導特性は示
さないが，まれに減衰伝導特性をもつ副伝導路が存在する．
右側後中隔に存在する減衰伝導特性をもった副伝導路を介
する頻拍は，永続性接合部回帰性頻拍（permanent form 
of junctional reciprocating tachycardia: PJRT）とよばれる．
また，Mahaim束は，典型的には右房側壁から右脚遠位側
への順行性の減衰伝導特性を有するものの，逆行性伝導を
認めない副伝導路である．
1.3.3
2つの房室結節を介する AVNRT
房室結節が 2つ存在する場合，2つの房室結節を介する

AVNRTが出現する可能性がある．代表疾患としては，房
室錯位，共通房室弁口，無脾症候群があげられる46）．前方
房室結節と後方房室結節の遠位側の脚が心室レベルで連
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続（Mönckeberg sling）しており，同部位を旋回する頻拍
である．12誘導心電図上，2つの異なるQRS波形が観察
される．頻拍中はそのうちの 1つの安定したQRS波形を
示す．
1.3.4
IART
成人先天性心疾患患者のなかで， IARTはもっとも頻度
の高い心房内マクロリエントリー性頻拍である47）．この頻
拍が成立するには，手術時の切開線，瘢痕，パッチ，バッ
フルや，生来ある分界稜，房室弁輪などの解剖学的障壁と
伝導遅延部位の両方が必要である．慢性の圧負荷や容量
負荷により心房が拡大することも，この頻拍の成立に寄与
する．Mustard術や Senning術などの心房スイッチ術，右
房 -肺動脈結合（APC）による Fontan術などは，IARTの
高リスクとなる47）．健常人で出現する典型的心房粗動
（AFL）よりも，頻拍周期は長い傾向にあり，房室伝導が
1:1になると血行動態が破綻しやすい 33）．また，そうなる
とペースメーカによる心房抗頻拍ペーシング機能が使用で
きない．
1.3.5
心房細動 
健常人と同様に，加齢により心房細動（AF）の発生頻度
は増加する．慢性的な左房の圧負荷や容量負荷は，AFの
血行動態上のリスクになる48）．AFを惹起しやすい電気生
理学的基質は，伝導遅延，不応期のばらつき，心房期外収
縮の原因となる激発活動などであり，心房のリモデリング
が原因となる．成人先天性心疾患患者におけるAFの出現
しやすい年齢は，健常人よりも若く，AFが出現した成人
先天性心疾患患者 199人の平均年齢は 49歳であった．心
房スイッチ術を受けた ccTGA患者，単心室患者などでは
さらに若く，29～ 35歳と報告された 49）．
1.3.6
巣状心房頻拍
巣状心房頻拍（focal atrial tachycardia）では，心房のあ
る起源から興奮が出現し，同心円状に興奮伝播していく．
健常人では，その原因の大半は異常自動能亢進で，分界稜，
三尖弁輪，右心耳起部，肺動脈弁が好発部位である．一方，
成人先天性心疾患患者では，原因として激発活動のほうが
多いと考えられている50）．非侵襲的な診断は困難であり，
電気生理学的検査（EPS）による診断が多い．アデノシンに
よって停止しやすいため，IARTとの鑑別にも使用される
50, 51）．
1.3.7
接合部頻拍
接合部頻拍（junctional tachycardia: JT）は，房室結節，

His束，移行組織を起源とする頻拍で，頻拍周期が短く，
しばしば不規則な narrow QRS頻拍である．原因として，
異常自動能亢進と激発活動が考えられている52）．JTは，
術直後に出現しやすく，新生児や小児では 5.0～ 15.3%に
出現すると報告されているが，成人ではまれである53, 54）．
原因として，刺激伝導系への機械的な障害，浮腫，血流障
害があげられている．

1.4

心室不整脈と突然死
心室不整脈は 20歳までは非常にまれであり，上室不整
脈のほうがより観察される．40歳を超えると，心室不整脈
のリスクは増大傾向にある．とくに，複雑型先天性心疾患
では，修復術の有無にかかわらず，加齢とともに心室不整
脈のリスクは増大する．近年の，成人先天性心疾患患者の
死亡の 23%は突然死と報告されており，過去のデータと
比較しても大きな変化はない 55–57）．心室不整脈あるいは突
然死の認識，診断，適切な治療が先天性心疾患患者の予
後に大きな影響を与える．
1.4.1
TOF
心内修復術後 35年間で，心室不整脈，突然死の割合は 

11.9%，8.3%と報告されている58）．わが国の報告は，欧米
よりも少ない 59）．遅い時期（20歳以降）の修復術は心室不
整脈のリスク因子であるが，未修復の場合よりも心室不整
脈のリスクは少ない 60）．原因として，長期に渡るチアノー
ゼと右室への圧負荷があげられる．単型性 VTがもっと
も頻度の高い心室不整脈である．手術時の切開線，心室中
隔パッチ，弁輪を解剖学的障壁としてマクロリエントリー
回路を旋回する21）．心室不整脈あるいは突然死のリスク因
子として，左室収縮または拡張障害，非持続性 VT，QRS
幅 180ミリ秒以上，広範な右室の線維化，EPSでの心室不
整脈の誘発性があげられている58, 61–66）．
1.4.2
TGA
完全大血管転位（TGA）に対して，1980年以前は，

Senning術，Mustard術など，心房スイッチ術が行われて
いた．おもに心房に対する手術となるが，体心室右室に対
する圧負荷により，リモデリングを生じ，上室あるいは心
室不整脈が出現しやすい．1980年代以降は，動脈スイッ
チ術などにより，体心室左室となり，不整脈の減少が期待
されている67）．心房スイッチ術を受けている大血管転位患
者の突然死発生率は，2～ 15%とされている67, 68）．一方，
単形性 VTは，0.5% /年と報告された 67, 68）．また，上室不
整脈であっても心室応答が速くなると突然死につながり，
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上室不整脈もリスク因子にあげられている67）．心室不整脈
あるいは突然死のリスク因子として，QRS幅 140ミリ秒
以上，高齢になってからの修復術，体心室不全があげら
れる69, 70）．
1.4.3
単心室
通常，二心室修復は困難で，最終的に Fontan手術が行
われることが多い．ある研究では，Fontan術後の死因とし
て，周術期死亡が 68%, 突然死が 9%, 血栓塞栓症が 8%, 
心不全死が 7%, 敗血症が 3%と報告された 71, 72）．心室不
整脈あるいは突然死のリスク因子を示すデータは今のとこ
ろ報告されていない．
1.4.4
Ebstein病
三尖弁の付着部が三尖弁輪より右室心尖部方向にずれて
おり，三尖弁閉鎖不全（TR）や，それに伴う右室拡大が経
年的に認められる．心室不整脈は EPSの際に誘発される
が，その臨床意義は不明である．突然死の原因として，
WPW症候群を合併しやすいことが知られており，速い心
室応答もその一因としてあげられている73）．心室不整脈あ
るいは突然死のリスク因子は，これまでのところ報告され
ていない．

2.

心不全

2.1

心不全の定義
成人先天性心疾患における心不全の多くは，慢性心不全
および慢性心不全の急性増悪という病態である．日本循環
器学会の「2025年改訂版 心不全診療ガイドライン」では，
「心臓の構造・機能的な異常により，うっ血や心内圧上昇，
および /あるいは心拍出量低下や組織低灌流をきたし，呼
吸困難，浮腫，倦怠感などの症状や運動耐容能低下を呈す
る症候群」をガイドラインとしての心不全の定義とした 74）．
先天性心疾患における心不全は必ずしも慢性の心筋障害
を基盤とするわけではない．先天性心疾患は解剖学的に異
なるさまざまな心疾患を基盤とし，小児期や成人期に行
われたさまざまな治療介入による修飾を受けている．すな
わち，二心室修復術後の病態から，体循環心室が右室で
ある病態，Fontan術後や無治療あるいは姑息手術後の
チアノーゼが残存する症例など，多様な病態を含んでお
り，これが成人先天性心疾患での心不全の病態を複雑に

している．

2.2

分類と評価
2.2.1
NYHA心機能分類
一般的に，成人心疾患における心不全の機能分類として，
ニューヨーク心臓協会（NYHA）心機能分類があげられる．
この指標は再現性や正確性に限界があるものの 75, 76），簡便
かつ予後予測に有効な指標であり 77, 78），日常臨床で広く用
いられている．NYHA心機能分類は成人先天性心疾患で
も有用な評価法であるが，さまざまな病態を含んでいる成
人先天性心疾患では，すべての病態で利用できるわけでは
ない．大きな違いの 1つはチアノーゼ型心疾患である．チ
アノーゼ型心疾患では，心機能が正常でも日常生活労作で
多呼吸などの呼吸不全症状が出現する．これは，多くのチ
アノーゼ型心疾患では，運動時に増加した酸素需要量に見
合った酸素供給（肺血流増加）が生じないために低酸素と
なり，呼吸中枢刺激が生じるからであり，必ずしも心室機
能不全や心不全による肺うっ血を意味するわけでない 79–81）．
また，逆に小児期からの長い罹病期間を有するために運動
耐容能の低下に慣れてしまい，症状の訴えが少ないことか
ら病態を過小評価してしまうこともある82）．そのため，成
人先天性心疾患での心不全のリスク層別化において，
NYHA心機能分類は必ずしも有用とは言えない．
2.2.2
心不全の進展ステージ
近年の米国心臓協会（AHA）/米国心臓病学会（ACC）/
米国心不全学会（HFSA）の心不全ガイドラインでは，心不
全の進行評価にステージ分類を推奨している83）（図 2）74）．
このステージ分類はより早期に適切な治療介入を行うこと
を目的にされており，無症候であっても高リスク群であれ
ば早期に治療介入することが推奨されている．「ステージ
A心不全リスク」は，心不全の危険因子があるが，現在に
も過去にも心不全の症状や症候がなく，構造的，機能的な
心疾患およびバイオマーカーの異常がない，「ステージ B
前心不全」は，現在にも過去にも心不全の症状や症候がな
いが，図 2のような症状を 1つ有する，「ステージ C症候
性心不全」は，現在または過去に構造的 /機能的心疾患に
よる心不全の症状や症候がある，「ステージD治療抵抗性
心不全」は，有効性が確立しているすべての治療がなされ
た，ないしは考慮されたにも関わらず重度の心不全症状を
有する 74）．
このステージ分類を成人先天性心疾患に当てはめるのは
容易ではない．しかし，心腔拡大を含めた形態・機能異常
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を有する例はステージ Bとなることを考えると，成人先天
性心疾患患者は，術前・術後にかかわらず多くがステージ
Bに相当することになる84）．このステージ分類の目的であ
る，より早期の治療介入に関しては，成人先天性心疾患患
者では十分な根拠のある治療法が少ないために，成人心疾
患の場合と同様に考えるわけにはいかない．ただし，外科
的介入はステージ Cの治療だけでなく，ステージ Bの治
療でも考慮されるであろう．
2.2.3
体心室駆出率による分類
日米欧の心不全ガイドラインでは，体心室である左室駆
出率（LVEF）による分類が多用されており，LVEFの低下
した心不全（HFrEF）とLVEFの保たれた心不全（HFpEF）
を中心に細分化されている．成人先天性心疾患でも体心室
の駆出率は予後を規定する重要な因子ではあるが 85-87），前
述のように病態や解剖が多彩で，体心室が必ずしも左室と
は限らず，この分類を適用することは困難である．さらに，
体心室右室や Fontan術後では簡便に用いられる心エコー
での EFの評価が困難である場合が多く88, 89），体心室駆出
率による分類をより困難にしている．
2.2.4
BNP/NT-proBNPによる評価
日米欧のガイドラインでは，心不全の診断にあたり，

BNP/NT-proBNP値の測定は，症状，患者背景，身体所

見，心電図，胸部 X線の次に行うべき検査と記載されてい
る．心不全診療における重要な検査項目であると同時に成
人先天性心疾患の重要な予後予測因子である．ただし，成
人先天性心疾患の病態の多彩さもあり，現状では成人心疾
患のように明確なカットオフ値を設定することは困難であ
る84, 90）．

2.3

症状
「2025年改訂版 心不全診療ガイドライン」では，心不全
の症状と身体所見を表 4のように示している74）．成人先天
性心疾患では低心拍出の症状は左房圧上昇を伴わずに起こ
ることがあり，右心不全や Fontan循環でも生じ，肺うっ
血がなくても労作時の息切れを呈する．浮腫や肝腫大は右
心不全の症状であるが，肝性浮腫，貧血，腎性浮腫などと
の鑑別が必要であり，Fontan循環であれば蛋白漏出性胃
腸症（PLE）に伴う低蛋白血症との鑑別が必要となる．

2.4

成人先天性心疾患に特有の心不全
成人先天性心疾患では左心不全（大動脈弁下の心室不
全）だけでなく，右心不全（肺動脈弁下の心室不全）も多く
認められ，さらに体心室右室や Fontan術後に代表される
単心室に伴う独特な血行動態に伴う心不全も問題となる．

図 2　 米国心臓病学会および米国心臓協会における心不全のステージ分類
（日本循環器学会，日本心不全学会．2025 74）より） 

現在も過去にも⼼不全の症
状や徴候がないが，下記の
1つを有する

現在または過去に構造的/
機能的⼼疾患による⼼不全
の症状や徴候がある

新規発症
⼼不全

⼼不全症状
の改善

⼼不全症状
の持続

⼼不全の危険因⼦があるが，
現在にも過去にも⼼不全の症
状や徴候がなく，構造的/機
能的な⼼疾患およびバイオマ
ーカーの異常がない

ステージC
症候性⼼不全

ステージB
前⼼不全

ステージA
⼼不全リスク

ステージD
治療抵抗性⼼不全

⼼不全の既往が
なく，新規に診
断された⼼不全

⼼不全増悪
（WHF）

構造的/機能的⼼疾患

安静時および負荷時の
 ⼼内圧上昇の所⾒

危険因⼦があり，他の
原因のない

l ナトリウム利尿   
ペプチドの上昇

          または

l ⼼筋トロポニン   
の持続的上昇 過去の構造的/機

能的⼼疾患が改善
し寛解した⼼不全

有効性が確⽴しているすべて
の治療がなされた，ないしは
考慮されたにも関わらず重度
の⼼不全症状を有する

症状/徴候の改善
した⼼不全

左室機能障害が
持続し，過去に
症状のあったス
テージC⼼不全

症状/徴候/運動
耐容能の制限が
持続する⼼不全

l ⾼⾎圧
l 動脈硬化性疾患
l 糖尿病
l 慢性腎臓病
l 肥満
l ⼼筋症の遺伝⼦変異
l ⼼筋症の家族歴
l ⼼毒性物質への曝露      
                           など

症状/徴候/運動
耐容能の悪化を
認める⼼不全



21

第 2章　自然歴，後期合併症

2.4.1
体心室右室
ccTGA，TGAの心房位血流転換術後などがこれにあた
る．いずれの病態でも心不全のリスクは高い．心不全有病
率は，TGA心房位血流転換術後では 22%，ccTGAでは
32%という報告があり，またこの報告のなかで術後 15年
の死亡率は心不全有病者で 47%，無症状者では 5%であっ
た 91）．さらに体心室右室の駆出率も経年的に低下すること
が報告されている92, 93）．すなわち，心不全はどの年代でも
起こりうるが，発生頻度は年齢とともに増加し，予後は不
良である．これは右室が長期間にわたり体循環を支えるの
に適していないことを示唆している94）．

ccTGAでの TRは，右室拡大や右室機能低下をきたす
リスク因子である．ccTGAの 84～ 97%に三尖弁（体心室
房室弁）の何らかの異常を認めるが，そのなかでもEbstein
病様の三尖弁の異形成が多く，51～ 54%に上るとされ
る 95, 96）．さらに，高圧系に曝されている右室では，心室中
隔が左室側に偏位して球形になり，三尖弁輪は円に近くな
る．また，右室が球形になることにより乳頭筋は流入路か
ら離れ，腱索は伸展し，三尖弁尖の接合は不良になる．三
尖弁の異形成と右室形態の異常により，ccTGAでは TR
を合併しやすい．TRと右室機能不全は互いを増悪させ，
悪循環に陥りやすい．ccTGAの多くでは冠動脈の起始も
鏡面像になっており，体心室右室は右冠動脈の形態をした
左側の冠動脈によって支配されている97）．その他にも冠動

脈の単一開口を認めるなど，実に多彩である．体心室と
なった右室は肥大化しており，冠動脈異常も重なって適切
な冠血流が供給されず 98），この冠血流不足も成人期の体
心室右室の機能低下の一因と考えられている．

TGAの心房位血流転換術後での右室機能不全の原因は，
多岐にわたる．右室は圧負荷に弱いと考えられ，左室とは
異なりわずかな圧負荷で心拍出量（CO）が減じるとされて
いる99）．また，右室は圧負荷で線維化しやすく，心房ス
イッチ術後でも体心室右室の線維化を認め，駆出率の低下
と相関している100）．さらに，圧負荷に伴い体心室右室は肥
大し 101），肥大した右室では冠血流の異常が生じやすく 102），
実際に心房スイッチ術後の大血管転位では体心室の心筋虚
血や還流異常が報告されている103）．
このように，さまざまな原因が体心室右室の機能低下に
関与しており，そのことを意識して病態の評価を行う必要
がある．
2.4.2
Fontan循環
Fontan循環の周術期を乗り越えた後の生命予後は改善

しており，近年の各地域の報告でも術後 10年でおおむね
80%を超えている104–106）．今後，さらに長期予後の改善が
期待され，術後 30年で 80%を超えることが予想されてい
る107）．その一方で，成人期の心不全の有病率は高く，術
後早期では 10～ 20%であるが，成人期には 50%と高率
になることが報告されている91, 108）．心不全の発症に関して，

表 4　心不全の症状と身体所見

病態
症状 身体所見

典型的 非典型的 特異的 非特異的

組織低灌流 易疲労，倦怠感
運動耐容能低下

めまい・失神
認知機能低下
せん妄
うつ

Cheyne-Stokes呼吸

末梢冷感
脈圧狭小
尿量減少
体重減少
筋量減少 /悪液質

肺うっ血 /左房圧上昇

息切れ
起坐呼吸
発作性夜間呼吸困難
前屈呼吸苦
（Bendopnea）

夜間咳嗽
気道狭窄音

3音
ギャロップリズム
心尖拍動左側偏位
Cheyne-Stokes呼吸

頻呼吸
肺ラ音

体うっ血 /右房圧上昇

下腿浮腫
下腿以外の浮腫
前屈呼吸苦
（Bendopnea）

腹部膨満感
食後満腹感
食欲低下

頸静脈怒張

末梢浮腫
（下腿，臀部，陰嚢）
体重増加（＞ 2 kg/週）
下肺野の呼吸音減弱 /打
診濁音（胸水）
肝腫大 /腹水

※表では，各症状・徴候を極力 1つの代表的な病態にあてはめたが，別の病態や複数の病態により生じることもある
※上記身体所見のほか，頻脈・不整脈，心雑音は，いずれの病態もありうる

（日本循環器学会，日本心不全学会．2025 74）より）
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体心室が左室と右室で差がないとする報告がある一方 109, 

110），左心低形成症候群（HLHS）や内臓錯位症候群ではリ
スクが高いとする報告もある72, 111, 112）．
詳細は第 11章 3. 「Fontan循環不全」を参照されたい．

Fontan術後の心不全の原因は多彩で，体心室機能低下，
弁膜症，不整脈，Fontanルートの狭窄，遺残短絡肺血管
抵抗の上昇による前負荷不足，などさまざまな要因がある．

3.

感染性心内膜炎

先天性心疾患患者は，修復術後であっても，生涯にわた
り潜在的な感染性心内膜炎（IE）リスクを有する113）． 成人
先天性心疾患患者における IE発症率は 90～ 133例 /10
万人・年で，一般成人の 27～ 44倍と高い 114–117）．成人先
天性心疾患患者に IEを生じた場合の死亡率は，今日にお
いても 2～ 24% 118–123）と高く，予後不良な病態である．

3.1

基礎心疾患別リスク 
IEを発症しやすい高リスク病態として，①未修復（単独
のASDを除く）あるいは姑息術後，②チアノーゼ型心疾
患，③遺残病変（短絡，狭窄，弁膜病変），④人工弁，人
工血管，ペースメーカなどの使用，⑤人工物による修復術
（外科およびカテーテル手術）後 6ヵ月以内，などがあげら
れ 117, 123–126），大半の先天性心疾患が該当する一方，IEに
罹患した際の死亡リスクは，未修復のチアノーゼ型心疾患
や，姑息的シャントや人工導管を有する症例，複雑型先天
性心疾患，IE既往がある症例においてとくに高い 127, 128）．

3.2

症状
症状は一般の IEと同様であり，発熱を 8～ 9割に認
め 120, 129），3割が心不全症状を呈する130）．約 3割が塞栓症
を合併し，脳，肺，脾，末梢動脈，腎，冠動脈，肝の順に多
い 130） ．それ以外の症状は，易疲労感，体重減少，めまい，
関節痛，頭痛，悪寒，嘔吐など，非特異的である119, 129）．
古典的感染性塞栓症状（Janeway斑，爪下線状出血）や血
管免疫反応（Osler結節，Roth斑，糸球体腎炎）は 1～ 2
割以下と少ない 123, 129, 130）．先天性心疾患患者では，非先天
性心疾患患者と比較し，右心系 IEの割合が高い 122, 129）．
右左短絡（チアノーゼ）がある場合は，右心系 IEでも体循
環への塞栓を生じるため注意が必要である．また，IEの誘
因として判明している手技（歯科処置など）は全体の 3～ 4

割に過ぎない 119, 121, 126, 131）． 

3.3

診断 
2023年に改訂された修正Duke診断基準（表 5）125）は先
天性心疾患症例の IE診断においても有用であり，血液培
養による病原微生物の検出，画像検査による病変局在の確
認が診断の中心となる．良好な予後を得るためには，遅滞
ない診断と治療導入が肝要である132）． 

3.3.1
血液培養検査 
2回以上の別々の血液培養セットから分離された「典型
的な」微生物が大基準の要件である125）．抗菌薬投与前に，
別個の静脈穿刺部位から少なくとも 3セットの血液培養を
採取することが推奨される123, 124, 133）．臨床的に IEが疑わ
れても血液培養が陰性であった場合，偏性嫌気性菌，細胞
内寄生菌，真菌などの可能性も考慮した培養方法や，血清
学的検査（抗体検査），手術で得られた組織や人工物を用
いた組織学的検査，ポリメラーゼ連鎖反応法による核酸検
出検査も考慮する123, 125）．
3.3.2
画像診断
画像診断の中心は心エコー図であり，疣腫，弁穿孔，弁
瘤，膿瘍，仮性瘤，心内の瘻孔，人工弁機能不全などの所
見があれば IEを疑う 125）．経胸壁心エコー（TTE）は自己
弁の描出に優れるが，人工物感染の検出感度が低い 123, 134）．
経食道心エコー（TEE）は，IE検出の感度・特異度とも
に 90%以上と高く 123, 134），人工物を有する症例では積極
的に活用する123）．心臓 CTは空間分解能が高く，膿瘍や瘤
の検出に有用である123, 125）．また，FDG-PET/ CTは，人工
弁，心外導管やデバイスポケットの感染評価に有用であり
123, 125），先天性心疾患における IE診断精度を高めるが 118, 

135），術後早期例では偽陽性となることもある118）． 

3.4

治療 
3.4.1
内科的治療
抗菌薬治療は，日本循環器学会の「感染性心内膜炎の予
防と治療に関するガイドライン（2017年改訂版）」126）に準
じる．原因菌が同定されている場合は，感受性のある抗菌
薬を，十分量，十分な期間投与する123, 126）．先天性心疾患
の IEにおける血液培養の陽性率は約 7～ 8割であり119, 129），
Viridans group streptococci，Staphylococcus aureus，
Coagulase negative staphylococci，Streptococcus bovis，
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腸球菌が主な原因菌である119, 126, 129）．菌種が同定されてい
ない場合は，エンピリック治療として，①経過（急性，亜
急性），②感染した場所（市中，院内，医療関連感染），③
敗血症の重症度，④人工物の有無と手術時期，⑤すでに
抗菌薬が投与されている場合の効果，⑥原因菌として頻

度の高い菌種，⑦地域ごとの起因菌に関する薬物耐性率，
などを考慮して薬剤を選択する123, 126）．
3.4.2
外科的治療
一般の症例と同様の基準で手術適応を判断する123, 126）．

表 5　Duke国際心血管感染症学会（2023年）による感染性心内膜炎診断基準の定義（太字は 2023年の改訂箇所）

I．大基準

A．微生物学的大基準
（1）血液培養陽性

i. 2回以上の血液培養から，IEの原因となる頻度の高い微生物 aが検出された場合
または
ii．3回以上の血液培養から，時に IEを生じることがある微生物が検出された場合

（2） 血液微生物検査陽性
i．ポリメラーゼ連鎖反応（PCR）かその他の核酸検査で Coxiella burnetii, Bartonella属，Tropheryma whippleiが陽性
または
ii．1回の血液培養から Coxiella burnetiiが分離，または抗 phase I IgG抗体価＞ 1:800
または
iii．Bartonella henselaeか Bartonella quintanaに対する IgMと IgG（間接蛍光抗体法）が検出され，IgG抗体価≧ 1:800 b

B. 画像診断的大基準
（1）心エコー図と心臓 CT

i．心エコー図 /心臓 CTで，疣腫，弁穿孔，弁瘤，膿瘍，仮性瘤，または心内の瘻孔が認められる
または
ii．心エコー図で新規の有意な弁逆流が出現（既存の逆流の悪化や変化では不十分）
または
iii．新規の人工弁の部分的離開

（2）18F-FDG PET/CT
自己弁または人工弁，上行大動脈グラフト（弁病変を含む），心内デバイスリード，その他の人工物への異常集積

C. 外科的大基準
心臓手術中の肉眼所見で IEを認める（画像検査の大基準や，その後の病理組織や微生物学的な確認がない場合）

II. 小基準

A．素因
IEの既往，人工弁，弁形成術後，先天性心疾患，軽度以上の弁膜症，植込み型心臓電子デバイス，閉塞性肥大型心筋症，静注薬物
常用

B．発熱：＞ 38℃
C．血管現象 : 動脈塞栓，敗血症性肺梗塞，脳膿瘍または脾膿瘍脳膿瘍または脾膿瘍，感染性動脈瘤，頭蓋内出血，眼球結膜出血，Janeway発疹，化膿性紫斑病
D．免疫学的現象 : リウマチ因子，Osler結節，Roth斑，糸球体腎炎
E．微生物学的所見　上記の大基準を満たさない場合

i．IEとして矛盾のない微生物の血液培養陽性であるが，上記の大基準要件を満たさない
または
ii．心組織，心内人工物，動脈塞栓子以外の無菌部位から採取された検体において，IEとして矛盾のない微生物が検出される．またii．心組織，心内人工物，動脈塞栓子以外の無菌部位から採取された検体において，IEとして矛盾のない微生物が検出される．また
は弁またはワイヤーの PCRから表皮常在菌が 1回のみ検出され，ほかに心内膜炎を示唆する所見がないは弁またはワイヤーの PCRから表皮常在菌が 1回のみ検出され，ほかに心内膜炎を示唆する所見がない

F．画像所見 : 人工弁 , 上行大動脈グラフト（弁病変を含む）, 心内デバイス，人工物留置後 3ヵ月以内で , 18F-FDG PET/CTでの異常集積
G．身体所見 : 心エコーが行えない状況で , 聴診で新規に弁逆流が認められた場合

【IE確定診断】1）大基準 2つ，2）大基準 1つと小基準 3つ，または 3）小基準 5つを満たす場合
【IEの可能性あり】1）大基準 1つと小基準 1つ，または 2）小基準 3つを満たす場合
a 黄色ブドウ球菌，Staphylococcus lugdunensis, Enterococcus faecalis, すべての連鎖球菌種（Streptococcus pneumoniaeおよび
Streptococcus pyogenesを除く）, Granulicatella, Abiotrophia spp, Gemella spp., HACEKグループ．心内人工物がある場合 : coagulase 
negative staphylococci, Corynebacterium striatum, Corynebacterium jeikeium, Serratia marcescens, 緑膿菌 , Cutibacterium acnes, 
nontuberculous mycobacteria, およびカンジダ属を「典型的な」病原体として追加する．
b  または他の検査法で同等の抗体価が検出された場合．

（Fowler VG, et al. 2023125）より）
© The Author(s) 2023. Published by Oxford University Press on behalf of Infectious Diseases Society of America. All rights reserved.
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すなわち，心不全の増悪（心原性ショック，肺うっ血，血
行動態不安定），感染コントロール不良（膿瘍，仮性瘤，穿
孔，疣腫の増大，血液培養の持続的陽性，耐性菌や真菌の
感染，敗血症性塞栓（至適抗菌薬治療下での塞栓症および
10 mm以上の可動性疣腫）のいずれかに該当する場合には，
外科的治療を考慮する123, 133）．急性期でも血行動態や心不
全の悪化があれば，効果的な抗菌薬の投与を継続しつつ，
遅滞なく外科的治療を行うことが推奨される123, 133, 136）．一
方で IEの活動期における外科的治療のリスクは大きく123, 

129, 137），病態の緊急性，周術期リスク，感染からの回復の
可能性，原疾患から予測される長期予後を総合的に考慮し
て，手術の決定を行う 123, 138, 139）． 

3.5

予防と生活指導 
日本循環器学会の「感染性心内膜炎の予防と治療に関す
るガイドライン（2017年改訂版）」126）では，感染しやすく重
篤化しやすい患者を高度リスク群，必ずしも重篤にはなら
ないが IE発症リスクの高い患者を中等度リスク群とし，両
群において侵襲的歯科処置（抜歯，口腔粘膜や歯肉，歯髄
への処置，インプラントや生検）に際する予防的抗菌薬投
与を推奨している（推奨表 1）13）．一方，欧米のガイドライ
ンでは，予防投与の推奨を高度リスク群に限定している
117, 123, 124）．わが国，欧米の指針を間接的に支持する報告が
それぞれ存在し 140–142），一定の結論は得られていない．ま
た，現時点では，この点に関する質の高いエビデンスがき
わめて少ないことが，複数のメタ解析で指摘されている
143, 144）．そのため本ガイドラインでは，既存の日本循環器学
会ガイドラインを踏襲し13, 126），予防的抗菌薬投与を中等度
リスク群にも弱く推奨するが，この点は今後のエビデンス
蓄積により修正される可能性がある．
生活習慣上の注意点として，①口腔内衛生の維持のた
め，デンタルフロスの使用，朝晩の歯磨き，定期歯科検診
の受診，チアノーゼ残存疾患では，歯肉が脆弱であるため
ソフトな歯ブラシを用いる，②皮膚衛生の維持のため，ピ
アスや刺青をしない，アトピー性皮膚炎があれば適切な治
療を受ける，皮膚に傷がある場合には感染徴候がないか観
察する，③原因不明の発熱があった場合は，抗菌薬を自己
判断で内服せず医師に相談する，④ 爪噛みは避ける，など
を患者に指導することも重要である13, 123, 145）． 

4.

チアノーゼ型先天性心疾患に 
みられる全身系統的異常
チアノーゼは，毛細血管内の還元型ヘモグロビンが増加
することにより皮膚や粘膜が青紫色の色調変化をきたす状
態である146）．先天性心疾患患者においては，右左短絡血
流による慢性的な低酸素血症が原因である．慢性的な低酸

推奨表 1　 成人先天性心疾患における感染性心内膜炎のリス
クと，高リスク手技に際しての予防的抗菌薬投与
の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

高度リスク群（感染しやすく，重症化し
やすい患者）の高リスク手技・処置に対
し予防的抗菌薬投与を行う．
・ 生体弁，機械弁による人工弁置換術患
者，弁輪リング装着

・ 感染性心内膜炎の既往
・ 姑息的吻合術や人工血管使用例を含む
未修復チアノーゼ型先天性心疾患（単
心室，完全大血管転位，Fallot 四徴症
など）

・ 手術，カテーテルを問わず人工材料を
用いて修復した先天性心疾患で修復後 
6ヵ月以内

・ パッチ，人工材料を用いて修復したが，
修復部分に遺残病変を伴う場合（術後
期間を問わない）

・大動脈縮窄

I B

中等度リスク群（かなずしも重篤となら
ないが，心内膜炎発症の可能性が高い患
者）の高リスク手技・処置に対し予防的
抗菌薬投与を考慮する．
・ 高度リスク群，低リスク群を除く先天
性心疾患

・ 大動脈二尖弁を含む先天性弁膜症
・ 閉塞性肥大型心筋症
・ 弁逆流を伴う僧帽弁逸脱

IIa C

感染の危険性がとくに高くない群（一般
の人と同等の危険率）に対しては予防的
抗菌薬投与は推奨されない．
・ 単独の二次孔型心房中隔欠損
・ 術後 6ヵ月を経過し残存短絡を認めな
い心室中隔欠損または動脈管開存

・ 冠動脈バイパス術後
・ 弁逆流を合併しない僧帽弁逸脱
・ 生理的，機能性または無害性心雑音
・ 弁機能不全を伴わない川崎病既往

III
No benefit C

（日本循環器学会．2022 13）より改変）
【改変箇所】3項目目の推奨クラスを IIIから III No benefitに変更し
た．Mindsの推奨グレードとエビデンスレベルを削除した．
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素血症と二次的な赤血球増多症による組織の生理学的，病
理学的変化が，さまざまな全身合併症（表 6）の原因となり，
チアノーゼ型先天性心疾患患者の管理においては合併症リ
スクの軽減策を講じることが大切である（表 7） .

4.1

血液学的異常 147）

慢性的な低酸素血症状態では，生体内で酸素運搬能や
酸素供給能を増加させるための代償機構が働く．腎動脈の
酸素分圧の低下によりエリスロポエチン分泌が増加し，骨
髄での赤血球産生が刺激されることで二次的な赤血球増加
をきたす．また，酸素解離曲線の右方偏位により末梢組織

への酸素供給能が増加する．一方で，赤血球増多により過
粘稠症候群を生じ，ヘマトクリット値が 65%以上になると，
頭痛，ふらつき，めまい，失神，全身倦怠感，耳鳴り，霧
視，手指・足趾や口唇の痺れ，筋肉痛，筋力低下，精神症
状などの臨床症状が出現する148）．
4.1.1
管理・治療指針

a．鉄欠乏性貧血 
二次的な赤血球増加により鉄需要が増す．さらに，鼻出
血，歯肉出血，月経過多などの出血により相対的な鉄欠乏
状態に陥りやすい．鉄欠乏状態では，赤血球は小球性の形
態となり酸素運搬能の低下に加えて，粘稠度が上昇するこ
とにより過粘稠症候群の臨床症状が出現しやすくなり，脳
血管イベントも増加する．そのため，フェリチン≦ 15μg/
dL，トランスフェリン飽和度≦ 15%などの鉄欠乏状態に
おいては鉄剤投与を行うが，鉄剤投与後に急速に赤血球増
加が進行することがあり，注意深いモニタリングが必要で
ある149）．チアノーゼ患者の適正なヘモグロビン値は，非チ
アノーゼにおける基準値とは異なるため，一般的な基準に
あてはめて貧血の判断をしてはならない．チアノーゼ患者
の適切なヘモグロビン値（g/dL）は 61－（SpO2 （%） / 2） とさ
れており，例えば SpO2が 80%の患者において適切なヘモ
グロビン濃度は 21 g/dLとなる150）．出血性合併症や重症
の感染症などにより酸素飽和度に対する相対的貧血を認め
る場合には，輸血を検討する．
b．過粘稠症候群
脱水があれば輸液による補正を，相対的な鉄欠乏性貧血
があれば貧血の是正を行う．上記補正後もヘマトクリット
値が 65%を超え，過粘稠症候群の症状が持続する場合に
限り，瀉血を行う．通常，500 mLの瀉血を行うが，同時
に同量以上の生理食塩水を 1時間以上かけて輸液する151）．
1回の瀉血で症状が改善しない場合には，24時間以上あけ
て 2回目の瀉血を行ってもよいが，その場合には脱水症や
脳膿瘍を否定する必要がある．瀉血を繰り返すと鉄欠乏状
態となり脳血管イベントのリスクが高まるため，必要最低
限にとどめる．

4.2

中枢神経系合併症
慢性的な低酸素血症による血管内皮障害，過粘稠などに
よる血液流体力学的な要因に加えて，短絡，心房性不整脈，
加齢性変化などにより脳梗塞（奇異性塞栓を含む），脳出
血，脳膿瘍などの中枢神経合併症を生じる．二次的な赤血
球増加自体は中枢神経合併症のリスクにならないが，鉄欠
乏による小球性赤血球症は脳血管障害の重要なリスク因子

表 6　チアノーゼ型先天性心疾患の系統的合併症

 1.  血液学的異常 （鉄欠乏性貧血，過粘稠症候群）
 2.  中枢神経系合併症
 3.  出血性合併症
 4.  血栓性合併症
 5.  腎機能異常
 6.  冠動脈を含む末梢血管の血管拡張・増生
 7.  感染 （IE，脳膿瘍）
 8.  高尿酸血症，痛風性関節炎
 9.  四肢，長管骨の異常
 10.  ビリルビン代謝異常
 11.  褐色細胞腫，パラガングリオーマ

表 7　 チアノーゼ型先天性心疾患患者の管理における合併症
リスクの軽減策

予防策は合併症を避けるための管理の柱である

以下の環境や活動は避けるべきである
• 妊娠
• 鉄欠乏または貧血 （あらかじめ決定したヘモグロビン値を維
持するためだけの予防的な瀉血は避ける）
• ルーチンの抗凝固療法
• 脱水
• 感染
• 喫煙，アルコール多飲，違法薬物
• 経静脈的なペースメーカ /ICD留置
• 激しい運動
• 急激な高温 /低温環境への曝露
• エストロゲン含有の避妊薬
その他のリスク軽減策
• 空気塞栓を予防するための静脈ラインのエアーフィルターの
使用
• 何らかの薬投与や外科またはカテーテル治療を行う際の成人
先天性心疾患専門医への相談
• 毎年のインフルエンザワクチン，5年ごとの肺炎球菌ワクチ
ン
•上気道炎に対する迅速な対応
• 腎機能障害をきたす薬剤の慎重な投与または回避
• 避妊の教育
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である152）．
4.2.1
管理・治療指針 147）

脱水予防に関する生活指導や鉄欠乏に対する適切な治療
介入が大切である．静脈ルートを用いる場合には，空気塞
栓を防ぐためにエアーフィルターが必要である．経静脈的
なペースメーカや植込み型除細動器（ICD）の留置は血栓
塞栓症のリスクを高めるため，経静脈的なリード挿入は避
けるべきである．脳梗塞発症予防に関して，出血性合併症
との兼ね合いでルーチンでの抗血栓療法は推奨されない
が，AF，奇異性塞栓症の既往，Fontan循環などでは抗血
栓療法が検討される．抗凝固薬として通常はワルファリン
が用いられる．近年は成人先天性心疾患領域においても抗
凝固活性の測定が不要で作用時間の短い直接作用型経口
抗凝固薬（DOAC）の安全性・有用性に関する報告が増え
ている．

4.3

出血性合併症
血小板減少や血小板無力症などの血小板機能異常，ビタ
ミンK依存性凝固系因子や第 V因子の減少などの凝固能
異常，さらには von Willebrand因子の欠乏，線溶系の亢
進，血管内皮機能障害などにより出血傾向を示す．鼻出血，
歯肉出血，月経過多など微小出血が多いが，致死的な出血
性合併症でもっとも多いのが喀血である153）．気管支炎罹
患時の物理的刺激，奇異性塞栓や肺動脈内壁在からの塞
栓による肺梗塞，側副血管の破綻，肺動脈破裂などが原因
としてあげられる．
4.3.1
管理・治療指針
中等度以上の喀血を認めた場合には，入院の上，安静を
保つ．アスピリン，非ステロイド系抗炎症薬（NSAIDs），
抗凝固薬を内服している場合には中止し，脱水や貧血は補
正する．CTで出血巣を評価するが，出血の責任血管の同
定は困難なことが多い．症状が中等度以下の場合には，止
血剤などで保存的に経過をみる．症状が重度の場合には，
血小板輸血や新鮮凍結血漿など凝固因子を補充しつつ，出
血の責任血管に対して経カテーテル的塞栓治療が検討され
るが，カテーテル治療でのヘパリンの使用は出血を助長す
ることもあり，慎重に適応を判断する必要がある．

4.4

血栓性合併症
出血性合併症リスクのある患者は，同時に血栓性合併症
のリスクも高く，治療上のジレンマとなっている．内皮機

能障害，不整脈や拡張した血管による血流停滞，凝固機能
異常のVirchowの三徴の存在下に易血栓状態となる154）．
そのリスク因子として高度の低酸素血症，女性，高齢，両
心室機能障害，肺動脈拡張，エストロゲン含有避妊薬の服
用などが報告されている155）．
4.4.1
管理・治療指針
第 2章 4.2「中枢神経系合併症」の項を参照のこと．

4.5

腎機能異常
チアノーゼに起因する腎障害はチアノーゼ腎とよばれ，
病理学的に糸球体病変が主体の腎構造異常を認め，尿酸
排泄障害や蛋白尿などの生理学的異常をきたす 156）．わが
国の横断調査では，チアノーゼ型先天性心疾患患者の 2%
にネフローゼ症候群，7%に慢性腎障害を認めた 153）．
4.5.1
管理・治療指針
NSAIDsなどの腎機能障害を惹起する薬剤の使用は控え
るべきである．蛋白尿を有する場合には，レニン -アンジ
オテンシン系阻害薬の使用が考慮されるが，腎機能をモニ
タリングしながら，また体肺血管抵抗比の変化に注意しな
がら慎重に使用する．

4.6

冠動脈を含む末梢血管の血管拡張・増生
冠動脈を含む末梢血管の血流の増加と赤血球増加による
ずり応力の増大の結果，血管内皮増殖因子（VEGF）によ
る血管新生や一酸化窒素（NO）による血管拡張作用を生じ，
血管拡張・増生が生じる．心筋において心筋血流予備能や
冠血管抵抗は正常であり，二次的な赤血球増加による粘稠
度の増加や慢性の低酸素血症に対する代償機構が働いて
いる157, 158）．また，加齢に伴って生じる動脈硬化性変化は
少ないとされる159）．

4.7

感染
わが国の横断調査では，脳膿瘍と IEがそれぞれチアノー
ゼ型先天性心疾患患者の 4%に認められており，感染成立
のための基質の存在と易感染性が示唆されている153）．ま
た，心血管予備能が低いため，いかなる感染症も重症化の
リスクがある153）．
4.7.1
管理・治療指針
IE発症の高リスク群であり，口腔や皮膚の衛生を保つよ
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うに教育指導が大切である．また出血を伴う歯科口腔外科
手技など一定の手技の際の予防的抗菌薬投与が推奨され
る．感染による重症化予防のために，毎年のインフルエン
ザワクチン接種，5年ごとの 23価肺炎球菌ワクチンの接種
が推奨される．

4.8

高尿酸血症，痛風性関節炎
低酸素血症や循環不全の程度に相関して血清尿酸値が
上昇する．高尿酸血症発症機序として，赤血球増加による
尿酸の過剰産生よりも尿酸再吸収増加による尿酸排泄障害
の要因が大きいとされる160）．痛風の症状や部位（踵，膝，
肘など）は典型的ではない．
4.8.1
管理・治療指針
痛風発作を生じた場合には，腎機能障害や出血傾向に注
意しながら，一般的な痛風性関節炎に準じて治療する．痛
風発作後の再発予防として尿酸降下薬が推奨される．
4.9

四肢，長管骨の異常（ばち指，肥厚性骨
関節症）
低酸素や高粘稠に曝露された血管内皮や血小板，さらに
は右左短絡により体循環の毛細血管にトラップされた大き
な巨核球などが，血小板由来増殖因子（PDGF）やVEGF
などの細胞増殖因子を分泌し発症するとされる161, 162）．肥
厚性骨関節症は長管骨の骨形成と骨膜炎を伴う有痛性の骨
病変である．
4.9.1
管理・治療指針
一般的に，圧痛や自発痛を認める肥厚性骨関節症に対し
て，症状緩和として NSAIDsが，腎機能障害を有する場
合にはステロイド薬が使用されるが，オクトレオチド 163）や
ビスホスホネート製剤 164）が症状緩和に有効であったとす
る報告がある．

4.10

ビリルビン代謝異常（胆石症，胆嚢炎）
赤血球増多において，ヘム分解により生じる過剰なビリ
ルビン産生のため，胆汁内に非水溶性の非抱合型ビリルビ
ンが増加し，ビリルビン石灰石を形成する．このため，胆
嚢炎や総胆管結石をきたす．

4.11

褐色細胞腫，パラガングリオーマ 165）

チアノーゼ型先天性心疾患患者において，褐色細胞腫 /
パラガングリオーマ（PPGL）の罹患率が高いことが知られ
ている．PPGLを発症したチアノーゼ型先天性心疾患患者
は，低酸素により誘導されるHIF2αをコードする EGLN1
遺伝子の変異を高率に有するという報告がある．頻度の高
い臨床症状として，頻脈性不整脈，著しい血圧変動，腹痛
や嘔気などの消化器症状があげられる．ノルアドレナリン
分泌型の PPGLが圧倒的に多く，多発性であることも特徴
である．

4.12

その他，合併症リスク軽減対策
4.12.1 
妊娠の回避 166, 167）

チアノーゼの残存する先天性心疾患患者の妊娠は，肺高
血圧（PH）がない場合でも，母体および胎児の合併症のリ
スクが高い．妊娠前の経皮的動脈血酸素飽和度（SpO2）＞
85%またはヘモグロビン濃度＜20 g/dLが，生児を得る可
能性を高める有力な因子である168）．Eisenmenger症候群
の妊娠は，妊婦死亡率が高く，回避すべきである．
4.12.2
飛行機旅行
飛行機旅行に関しては通常問題ないとされるが，血栓塞
栓症予防のために飲水励行（脱水予防），飲酒制限，着席
での下肢運動，適度な離席と機内歩行，弾性ストッキング
の着用などが推奨される．
4.12.3
高地での活動制限
2,500 m以上の高地での活動は推奨されない．登山の場
合には，緩徐に高度を上げるなどの注意が必要である．

5.

心血管修復術後の遺残症， 
続発症，合併症
先天性心疾患に対する手術は，根治術（radical surgery）
ではなく，正常な血行動態に近づける修復術（repair）であ
る169, 170）．そのため，適切な時期に手術が行われた場合で
も，先天性心疾患自体あるいは手術に起因する形態的・機
能的異常や，加齢による心血管機能低下により，成人期に
治療を要することがある．先天性心疾患に対する修復術後
に生ずる異常として，遺残症（residual disease：術前から
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認められ術後も持続する異常），および続発症（sequela：
手術に伴って新たに生じる異常）がある．修復手術に伴っ
て予期せず生じる異常を合併症（complication）といい，と
くに長期生存例において加齢に伴う修飾が加わって生じた
異常を後期合併症（late complication）として区別する．先
天性心疾患術後患者には，表 8，表 9 171）のような遺残症，
続発症，合併症のリスクがあり，生涯にわたる経過観察が
必要である 169, 170）．

5.1

遺残症
5.1.1
軸偏位
AVSD，TAでは，その形態から左軸偏位を示すことが
多く，修復術後も持続する172, 173）．
5.1.2
伝導障害
ccTGAに伴う房室ブロックは出生時に 4%に認められ，

2%/年の割合で進行し，生涯で 20～ 30%に合併する174, 175）．
5.1.3
不整脈
ASDに合併したAFは，修復術後も 68%に残存すると
いう報告や 176），経皮的閉鎖術のみでは改善しないという
報告がある 177）．
5.1.4
血管異常
TOFに合併する大動脈拡張は，心内修復術後も残存し，
進行することがある．進行のリスク因子として，男性，体
肺シャント術から心内修復術までの年数，肺動脈閉鎖，右
大動脈弓の合併がある178）．心エコー検査で測定した大動
脈基部径の拡大速度は，年間 0.64 mm 179），0.6±0.3 mm 180）

と報告されている．Marfan症候群などの遺伝性結合組織
疾患と異なり，TOF術後の大動脈拡張による解離の頻度
は低く，0.06%と報告されている181）．二尖大動脈弁（BAV）
は 60～ 80%に上行大動脈拡張を生じ，遺伝的要因と血流
異常の両者が進行に関与することが推測されている182）．
また，CoA術後の 19～ 44%に運動時高血圧を合併す
るため，安静時に正常血圧でも，運動負荷試験や 24時間
自由行動下血圧測定が考慮される183）．

5.2

続発症
5.2.1
伝導障害，不整脈
修復術の心室切開により，右脚ブロックが続発する．心

表 9　成人先天性心疾患における後期合併症

心機能障害
不整脈
心不全（体循環右室）
突然死
感染性心内膜炎
血栓塞栓
弁狭窄，逆流の進行（加齢による変性）
肺高血圧，Eisenmenger症候群
大動脈拡張
輸血後肝炎
胆石
腎機能低下（チアノーゼ性腎症）
生活習慣病
Fontan術後症候群（肝硬変，肝細胞癌，蛋白漏出性胃腸症，
慢性心不全）

（丹羽公一郎．2015 171）を参考に作表）

表 8　 成人先天性心疾患における心血管修復術後の遺残症，
続発症，合併症

遺残症 電気生理学的異常（電気軸，脚ブロック）
弁異常（逆流，狭窄）
心室異常（体循環右室，一側心室低形成，流出路狭窄）
血管異常（走行異常，大動脈拡張，高血圧，肺高血圧）
中枢神経異常（発生異常，精神発達遅滞，てんかん）
呼吸器異常（喉頭軟化，気管気管支狭窄・軟化）
染色体異常　先天異常症候群

続発症 電気生理学的異常（洞不全，房室ブロック，脚ブロッ
ク，頻拍）
弁異常（逆流，狭窄）
心室異常（流出路狭窄，瘤）
心筋・心膜異常（心不全，心嚢水貯留）
血管異常（狭窄，大動脈拡張）
人工材料（パッチ，導管，弁の機能不全，石灰化）
中枢神経異常（脳血管障害）
呼吸器異常（肺炎，胸水貯留，横隔神経麻痺，気管気
管支狭窄）
血液異常（貧血，凝固系異常，血栓塞栓症）

合併症 電気生理学的異常（洞不全，房室ブロック，脚ブロッ
ク，頻拍）
弁異常（逆流）
心筋異常（心不全）
突然死
血管異常（狭窄，大動脈基部拡張・瘤・解離，高血圧，
肺高血圧）
感染性心内膜炎
中枢神経異常（脳血管障害，精神発達遅滞）
血液異常（血栓塞栓）
骨格系異常（胸郭変形）
生活習慣病

（丹羽公一郎．2015 171）を参考に作表）
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房，心筋切開線やパッチ周囲を旋回するマクロリエントリー
頻拍はしばしば認められる．TGA心房内血流転換術後の
心房不整脈は続発症であるが，体心室右室機能低下による
後期合併症でもある184）．
5.2.2
弁異常
TOFの心内修復術で，肺動脈弁輪を越える切開，パッ
チ修復により肺動脈弁逆流を生じ，遠隔期に右室機能低下
や不整脈をきたすことがある58）．
5.2.3
心室異常，血管異常
AVSD術後遠隔期に，左室流出路に線維筋性肥厚による
狭窄をきたし，切除術を要することがある171）．TGAに対
する動脈スイッチ術後に，しばしば大動脈基部（本来の肺
動脈基部）が拡張するが，解離に至ることはほとんどない
とされている185）．自己肺動脈弁を大動脈弁位に移植する
Ross手術は，高率に移植大動脈弁の弁輪拡大，逆流，狭
窄や，右室流出路狭窄を合併する186）．
5.2.4
人工材料
人工弁の続発症は，弁の種類，置換部位，年齢，血行動

態により異なる．小児期に置換された大動脈弁位の生体弁
は，変性や石灰化の進行が早く，約 20%に機能不全をき
たす 187）．また，心内外で使用されたパッチが遠隔期に石
灰化することがある．右室流出路形成術で使用される人工
導管や弁付きパッチは，狭窄や逆流のために成人期までに
交換を要することが多い．とくに人工導管は，術後遠隔期
に逆流よりも有意な狭窄をきたすことが多い 185）．

5.3

合併症
5.3.1
修復術後に生ずる予測困難な合併症
胸骨正中切開創の肥厚性瘢痕や胸郭変形など心機能に
影響のない異常から，術後の出血，血栓塞栓症，不整脈，
心不全，感染症など重篤な異常まで幅広い．
5.3.2
後期合併症
先天性心疾患術後遠隔期の経過は，加齢による影響を
受け，表 9 171）に示すような合併症をきたす．Fontan術
後の後期合併症（Fontan術後症候群）については別項（第
17章 6.3.2 術後遠隔期合併症とその管理）で述べる．

第3章　診断と病態評価

1.

病歴，診察，身体所見

病歴聴取，身体所見など診察手技により検査前確率を上
げることで，適切な画像診断法 / 検査法を選択することに
つながり 188-190），的確な診療を行うことが可能となる．

1.1

病歴
患者の主訴・病状経過を詳細に聴取する．診療移行期の
患者は，診療の際に親と同席することが多い 191）．患者の

病状経過を正確に聴取できる点で親の情報は有用である一
方，自立という観点からは，医療者に自分の問題点を伝え
るスキルを身につけることの必要性も議論されている．患
者本人の疾患理解度も重要で，知識が不十分だと，その後
の経過観察から逸脱しやすいとする報告もある192）．

1.2

身体所見
1.2.1
外見，視診
顔貌，胸郭，腹部，四肢など全身の外見の異常や歩行動
作，発声方法の視診を行う．
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a．全身
低身長（Noonan 症候群，Turner 症候群）や高身長

（Marfan 症候群）を特徴とする場合がある．
b．顔貌
染色体異常であるDown 症候群，22q11.2 欠失症候群

（円錐動脈幹異常顔貌），Williams 症候群（妖精様顔貌）な
どは特徴的な顔貌を有する．
c．頚部，胸部
翼状頚（Turner 症候群，Noonan 症候群），前胸部膨隆

（小児期に心拡大を伴う疾患で多い）や，側弯，漏斗胸を評
価する．正中部の術創部の多くは心内修復術後，側胸部創
は BT短絡術後，左側胸部創は動脈管結紮術後や大動脈
縮窄（CoA）術後などでみられる．
d．腹部
腹部膨満は肝腫大や腹水，チアノーゼ型心疾患患者の右
上腹部創は，胆摘術の既往も考える189）．
e．下肢
浮腫や静脈瘤の有無を確認する．チアノーゼ型心疾患の
下肢静脈瘤は，肺動脈血栓や奇異性塞栓の原因となる．
1.2.2
動脈拍動
脈が広く触れる場合は動脈管開存（PDA），大動脈弁逆
流などを示唆する（反跳脈［bounding pulse］）188 ）．動脈触
知（または血圧）の上下肢差（CoA）や左右差（BT 短絡術
後や左鎖骨下動脈起始異常）を認める場合がある．
1.2.3
頚静脈波
頚静脈怒張を認めるときは，右房圧上昇を疑う．三尖弁
逆流（TR）で顕著となる v波は，Ebstein 病では高度の TR
を伴う場合でも右房の拡大により v波が吸収されるため，
v 波は増強しない．
1.2.4
聴診
a．心音

Ebstein 病では，I音の第二成分が増強し，sail soundと
して聴取されることが多く，この場合は三尖弁のmono-
cusp repairが可能であることを示唆する189）．II音はASD 
では固定性分裂となり，PH では単一に強く聴こえる場合
がある194）．TOFで肺動脈弁置換術後の II 音は右脚ブロッ
クにより幅広く分裂しており，これは置換弁が十分に機能
していることを示唆する．
b．収縮期過剰心音
大動脈駆出音は BAVで聴取される．弁狭窄を伴わない
場合でも聴取されるため，診断する際の手がかりとなる195）．
しかし，弁に石灰化や肥厚を生じると可動性がなくなるた

め，所見は消失する．この場合，バルーン拡張術が困難で
あることが示唆される．
c．心雑音

PDA や BT 短絡術後は胸骨左縁での連続性雑音を，
CoAや PA/VSDの主要体肺側副動脈（MAPCA）では，背
部で連続性雑音を聴く．TOF 修復術後は，収縮期雑音と
続発症である肺動脈弁逆流による拡張期雑音を認める．漏
斗部 VSD 兼大動脈弁逸脱兼逆流では，往復（to and fro）
雑音となり，反跳脈を認める場合がある．

2.

心エコー検査

心エコー検査，とくに TTEは，解剖学的評価に加えて，
心内圧の推定を含む血行動態の評価も可能であるため，成
人先天性心疾患患者において最初に行われるべき検査の一
つである．また，簡便で非侵襲的な検査であるため，容易
に繰り返し行うことができ，フォローアップにも適してい
る88, 196, 197）．修復術後の患者であっても，遺残病変や，術
後遠隔期に進行する狭窄や弁逆流など，再手術の適応とな
る所見がないかどうか注意深い観察が必要である．後天性
心疾患の評価においては，あらかじめルーチンとなる基本
断面が定められているが，先天性心疾患では解剖学的バリ
エーションが大きいため，ルーチンの基本断面だけでは，
評価したい構造物を描出できないことがしばしばある．そ
のため，そのような基本断面にとらわれることなく，評価
に最適な断面を探しだす工夫が必要である．最適な断面が
あれば，次回の検査者が分かるように記録しておく．限ら
れた検査時間内に，必要な評価を効率的に行うには，あら
かじめ検査前に，病歴，手術歴，身体所見（チアノーゼ，
浮腫，心雑音など），前回検査所見などを把握することが
重要である．
循環器内科における外来診療には成人先天性心疾患のト
レーニングを受けた心エコー技師の養成も重要である197）．
循環器内科領域の心エコー検査は心エコー技師の作業に負
うところが非常に大きいが，先天性心疾患になると経験不
足のためか躊躇するエコー技師が多い．エコー技師が成人
先天性心疾患診療に関わる意義は非常に高く，また心エ
コー評価の標準化が重要である．2018年に国際成人先天
性心疾患学会（ISACHD）から先天性心疾患・病態を網羅
する心エコー図プロトコルが発表され，日本成人先天性心
疾患学会，日本心エコー図学会により翻訳された日本語版
が，ホームページなどで公開されている198）．
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2.1

TTE 

2.1.1
区分診断法
先天性心疾患のほとんどは，乳児や学童での検診が普及
した現在においては，ASDなど一部の疾患を除けば，小
児期に既に診断されている．したがって，区分診断法を用
いるような複雑な先天性心疾患を成人期になって初めて診
断することはほとんどない．しかし．心エコー検査による
解剖学的評価，心機能や血行動態の評価には，区分診断法
を理解しておくことが不可欠である（表 10）199）．
2.1.2
心室・心房のサイズと機能
基本的には通常の心腔サイズや機能の評価方法に準ずる
ことになる200）．体心室が左室，肺心室が右室であれば，
LVEFや右室面積変化率など従来の定量的な心室収縮能評
価を行う．なお，成人先天性心疾患の右室機能において右
室流出路は重要な役割を果たしているが 201, 202），右室面積

変化率は右室流出路を含まない指標であることに留意が必
要である．体心室右室や単心室の定量的収縮能評価方法
は確立しておらず，依然として定性評価にとどまっている
ことが多い．複雑な形態のため容量を算出することが難し
いが，面積を求めることは比較的容易であるため，面積変
化率が有用であるという報告がある203）．多くの場合，定量
的評価を行わなくとも，実際の動画を見比べて，個々の患
者における経時的変化を丁寧に評価することが，収縮能障
害の進行を診断するのに有用である．
2.1.3
狭窄
後天性心疾患における狭窄病変と言えば，弁性狭窄がほ
とんどであるが，先天性心疾患においては弁下および弁上
狭窄の評価も重要である．とくに右室流出路狭窄（弁下，
弁性，あるいは弁上）の評価は不可欠である．
狭窄の部位と重症度の診断は，断層エコーとドプラエ
コーを用いて行うが，困難なことも少なくない．通常の傍
胸骨短軸像では，右室流出路から肺動脈にかけての部位は
超音波ビームと直交する向きに描出されるため，狭窄の評

表 10　心房・心室・大血管の心エコー法診断

部位 解剖所見 解剖学的特異度 心エコーでの
検出性 /有用性

心房

解剖学的右房 解剖学的左房

下大静脈流入 （＋） （－） ◎ ◎

心耳形態 基部の広い三角形状 基部の細い人指し指形状 ◎ ○

分界稜 心基部と心房後壁間にある （－） ◎ △

櫛状筋の分布 心耳を超えて広がる 心耳の先端のみ ◎ △

卵円窩の解剖 二次中隔がある側 一次中隔がある側 ◎ ○

心室

解剖学的右室 解剖学的左室

心尖の肉柱携帯調節帯
（moderator band）

粗造
（＋）

緻密で網状
（－） ◎ ◎

房室弁の付着部位 より心尖に近く 心基部に近く付着 ◎ ◎

心室中隔表面 粗 平滑 △ △

乳頭筋の挿入 心室中隔面 自由壁
（心室中隔面には挿入しない） ◎ ◎

漏斗部（円錐部） （＋） （－） ○ ◎

房室弁－半月弁線維性
結合 （－） （＋） ◎ ◎

大血管

肺動脈 大動脈

動脈弓の形成 （－） （＋） ◎ ◎

頚部動脈の分岐 （－） （＋） ◎ ◎

起始後すぐに分岐 （＋） （－） ○ ○

（日本循環器学会．2021 199）より）
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価が困難である．ルーチンの断面にとらわれず，血流と超
音波ビームが平行となるように断面を工夫する．心窩部像
で右室流出路から主肺動脈までが超音波ビームと同軸にな
るように描出できることがあるため，右室圧が高い例や断
層エコー上で狭窄が疑われる例では試みるべきである．カ
ラードプラ法や連続波ドプラ法のみでは正確な狭窄部位の
同定が困難なことがある．複数の部位でパルスドプラ法に
よる流速測定を行い，どこで計測可能な速度の上限値を超
えるかを探すことも重要なポイントである．
圧較差の推定は，加速血流の流速から簡易ベルヌーイの
式を用いて算出する．ただし，狭窄がびまん性の場合や，
連続する複数の狭窄病変を認めた場合（例えば，弁性狭窄
と弁下狭窄）には，簡易ベルヌーイの式を用いることがで
きない．その場合，TR最高流速から推定される右室収縮
期圧を参考にする．
大動脈弓離断（IAA）や CoAの術後の評価においては，
胸骨上窩アプローチによる遠位弓部での血流速度波形や最
高血流速度に加えて，心窩部アプローチによる腹部大動脈
の血流速度波形の評価も有用である204）．
2.1.4
逆流
基本的には後天性弁膜症における弁逆流と同様に評価を
行う．検査を行う際には，それぞれの疾患に特徴的な弁逆
流を念頭に置く必要がある．例えば，漏斗部型 VSD，修
復術後の TOF，Jatene術後の TGAにおける大動脈弁閉
鎖不全（AR），AVSDにおける僧帽弁閉鎖不全（MR）（ク
レフト），TOF術後における肺動脈弁閉鎖不全（PR），Eb-
stein病における TRなどがある．その他，ccTGA，心房
間血流転換術後の TGAにおけるTR（体心室房室弁逆流），
Fontan術後の房室弁逆流の評価も重要である．有意な弁
逆流が存在する場合には，容量負荷の有無を判断するため
に，心室サイズの評価が重要である．
2.1.5
短絡
短絡の診断には断層法やカラードプラ法を用いる．小欠
損の場合，断層エコーでは欠損を描出できず，カラードプ
ラ法での短絡血流が診断の手がかりになることがある．
短絡量の計算にはドプラエコーを用いる．体血流量（Qs）
は，後天性心疾患での一回拍出量の算出と同様に，左室流
出路径から求めた左室流出路面積に左室流出路血流の速
度時間積分値を乗じて算出できる．肺血流量（Qp）は，右
室流出路の径から求めた右室流出路面積に，右室流出路血
流の速度時間積分値を乗じて算出できる．これにより肺体
血流比（Qp/Qs）が求められる．ただし，この方法では血
流が層流であることが前提であり，例えば右室流出路狭窄

のため同部位に加速血流（乱流）を認める場合などには，
この方法は用いることができない．日常診療において，心
エコー検査からQp/Qsを求めることはしばしばあるが，そ
の誤差は小さくない 205, 206）．したがって，その値は参考に用
いることにとどめ，治療方針の決定には，短絡による容量
負荷の結果としての心腔拡大の有無や心臓カテーテル検査
により求めたQp/Qsによる判断を用いるべきである．
2.1.6
PH
簡易ベルヌーイの式を用いると，三尖弁逆流最高速度か
ら右室 -右房間の収縮期圧較差を求めることができる．そ
の値に，下大静脈径とその呼吸性変動の有無により推定さ
れる右房圧を加えることにより，右室収縮期圧を推定でき
る．右室と肺動脈の間に狭窄がなければ，右室と肺動脈の
収縮期圧は等しいとみなすことができるが，成人先天性心
疾患患者ではしばしば右室流出路狭窄（弁下，弁性，ある
いは弁上）を認めるため，必ずしも等しいわけではない．
右室圧上昇を示す成人先天性心疾患患者においては，むし
ろ，それを説明し得る右室流出路狭窄がないかどうかを積
極的に探しにいくことが重要である．なお，肺心室が左室
の場合は，僧帽弁逆流最高流速を計測し，左室収縮期圧の
推定を行う．また，未閉鎖あるいは遺残 VSDが存在する
場合には，そのジェットの流速を計測することにより体心
室と肺心室の収縮期圧較差を推定することができるため，
検査時の体血圧が分かれば肺心室収縮期圧を推定できる．

2.2

TEE
心臓と食道のあいだには超音波の伝搬を妨げるものがな
いため，TEEで鮮明な画像が得られる．しかし，TEEは
侵襲性を有する検査であり，患者の苦痛を伴うことから，
明確な検査目的が必要である．主な適応を表 11 207, 208）に示
す．成人先天性心疾患患者は比較的若年の患者が多いが，
若年者は嘔吐反射が強い．また，複雑な解剖のため，後天
性心疾患に対する検査に比べて，検査時間が長くなること
が多い．したがって，患者の体動を最小限に抑え，検査者
が画像に集中して検査を遂行できるようにするには，鎮静
下に検査を行うことが望ましい．鎮静にはミダゾラムやプ
ロポフォールなどの鎮静薬や，ペンタゾシンなどの鎮痛薬
が使用される209）．鎮静不良の大部分は，検査の際の違和
感や疼痛などへの不十分な対策が原因であるため，ベンゾ
ジアゼピン系薬にペンタゾシンなどの鎮痛薬を併用するこ
とが有用である210）．
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2.3

コントラストエコー
撹拌生理食塩水によるコントラストエコーは，簡便で安
価でありながら，右左短絡の診断に非常に有用である．少
量の血液を追加することで，生理食塩水のみを用いる場合
と比較して，きめ細やかなバブルを作ることができ，コン
トラストが増強する．具体的には，生理食塩水 8 mL，血
液 1 mL，空気 1 mLを撹拌する211, 212）．実際には，静脈穿
刺部から比較的近い部位に三方活栓を挿入し，患者の血液
を逆流させて利用する．血液を逆流できない時は，生理食
塩水 9 mLと空気 1 mLを撹拌する．
先天性心疾患の有無に限らず，原因不明の低酸素血症を
認めた場合には，まず行うべき検査の 1つである．成人先
天性心疾患患者においては，心房レベルでの右左短絡に加
えて，体静脈–肺静脈シャントや肺動静脈瘻（PAVF）など
の心外の右左短絡の検出にも有用である．末梢静脈からの
撹拌生理食塩水の注入では，体静脈 –肺静脈シャントと
PAVFを鑑別することは困難だが，心臓カテーテル検査時
に，肺動脈に選択的に進めたカテーテルから撹拌生理食塩
水を注入すると，後者のみで体心室にマイクロバブルが観
察される213）．その他，卵円孔開存（PFO）やASDによる
奇異性塞栓症が疑われる患者においても，コントラストエ
コーは有用である214）．

2.4

三次元心エコー /
スペックルトラッキング心エコー
三次元心エコーは，先天性心疾患の患者においても房室
弁や欠損などの詳細な情報をもたらし，正確な診断，治療
方針の決定，術中ガイドなどで役立つ．また，右室のように
複雑な形態を呈する心室の容量測定にも有用である215）．ス
ペックルトラッキング心エコーは，従来の断層心エコー法
では評価が困難な軽微な心機能障害の検出も可能とし，心
機能障害の早期検出や予後予測に有用である216）．ただし，
三次元心エコーによる容量や駆出率の算出や，スペックル
トラッキング心エコーによるストレインの算出には習熟を
要し，解析に時間がかかることから，現時点では日常診療
において広く普及している訳ではない．

3.

CPET

先天性心疾患を有する患者の長期にわたる管理のなか
で，運動を含む生活指導は，小児循環器科医，循環器内科
医，成人先天性心疾患専門医の大きな役割の一つである．
しかし，運動関連の心イベントを考慮すれば 217–220），適切
な運動種目や運動量などを具体的に考慮して日常診療を進
めなければならない．特定の病変を有する患者の平均的な
運動能力に関する知識は，適切な活動推奨を行う際に重要
である82）．実際，成人先天性心疾患患者のほとんどは，適
度な身体活動を安全に行うことができる．一方，体心室収
縮機能障害，体心室流出路閉塞，重大な不整脈，大動脈拡
張などの病態では慎重な管理が必要であり 221），心肺運動
負荷試験（CPET）は，運動耐容能を定量的に評価するため
に重要な役割を果たす 82）.
成人先天性心疾患患者の至適身体活動レベルを設定す
るために，問診による運動耐容能予測は重要であるが，一
方で成人先天性心疾患患者は自分の身体能力を過大評価
し，制限を過小評価することが多い 222）．成人先天性心疾
患患者が頻繁に報告する症状は，運動不耐性と動悸だが，
自己推定による身体能力は，客観的な運動能力の測定値と
の一致性が乏しい．この事象は，後天性心疾患患者とは対
照的に，成人先天性心疾患患者は小児期に「正常」な機能
を経験したことがないことが一因である可能性がある．身
体能力の低下は何年にもわたって慢性的に進行し，無自覚
のうちに重篤となる危険性が存在する82, 223）．peak V• O2の
低下は，21歳以降で年率 0.3～ 0.7%と推定され 224），複

表 11　成人先天性心疾患における経食道心エコーの適応

1．診断

1） 経食道心エコーが画質不良のため経食道心エコーでは診断
に必要な情報が得られない場合

2） 心房中隔欠損の診断（静脈洞型，冠静脈洞型を含む）や経
皮的閉鎖術の適応の判断

3） 弁逆流や弁狭窄の詳細な評価
4） 感染性心内膜炎が疑われる患者における疣腫や弁輪部膿瘍
の評価（とくに人工弁や人工導管が存在する場合）

5） 電気的除細動やカテーテルアブレーションを予定している
患者における左房内血栓の評価

6） 大動脈の狭窄，拡大，解離の評価（大動脈縮窄，Williams
症候群，Marfan症候群，Turner症候群など）

7） Fontan，Senning，Mustard 術後における導管やバッフ
ルの評価（コントラストエコーによるリークの評価も含む）

2．外科手術の術中評価

1） 解剖や血行動態の手術直前の最終確認
2） 残存短絡，残存弁逆流，残存狭窄の評価

3．カテーテル治療のガイド

1） 経皮的心房中隔欠損閉鎖術
2） カテーテルアブレーション

（Ayres NA, et al. 2005 207），Hahn RT, et al. 2013  208）を参考に作表）



34

成人先天性心疾患診療ガイドライン

雑型先天性心疾患ではより急速である225）．

3.1

CPETによる運動能力の評価法
運動能力の評価においては，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 CPETで運動時間と
peak V• O2を測定することができれば理想的である．ガス交
換を直接測定できない場合は，トレッドミルや自転車を使
用して，パルスオキシメトリー，血圧，心電図をモニタリ
ングする．6分間歩行試験による評価は，PHや心不全が
重度で，最大負荷をかけるリスクが高い場合に有用であ
る226–229）.

3.1.1
先天性心疾患患者の運動能力
成人先天性心疾患患者の運動耐容能は平均して中等度
に障害され 230），後天性の慢性心不全で観察されるものと
同程度であるが 82），先天性心疾患患者の年齢が比較的若
年層であることをふまえると，相対的に重篤である可能性
がある．解剖学的構造や生理学的機能，併存疾患などの面
で，成人先天性心疾患患者集団のなかに大きな異質性が存
在するため，CPETの結果は両心室と単心室，チアノーゼ
と非チアノーゼなど，特定の疾患背景を踏まえて解釈しな
ければならない．
多くの先天性心疾患患者は，年齢から予測される最大
心拍数に到達できず，変時性機能不全を呈する（最大心拍
数の 80～ 85%，β遮断薬使用時 62%未満と定義され，
30～ 60%の患者で認められる）231）．
3.1.2
運動耐容能低下の規定因子
運動耐容能低下のおもな規定因子は，加齢，手術時年齢，
心拍変時性機能，呼吸機能，肺動脈逆流，両心室機能など
である62）．右左短絡の存在は運動時の低酸素血症をもたら
し，運動耐容能の低下と関連する．運動中の換気反応は多
くの先天性心疾患患者で異常である．分時換気量 -二酸化
炭素産生量の勾配（V• E/V• CO2 slope）は，換気血流分布不
均衡と生理的死腔の増加を反映して増加するが，右左短絡
の存在下では信頼性が低い 232）．体心室を右心室が担う成
人先天性心疾患患者において，NYHA心機能分類と peak 
V• O2，酸素摂取効率勾配（OUES），double product（最大
負荷時の心拍数と収縮期血圧の積）とのあいだには強い逆
相関がある．一方で，V• E/V• CO2 slopeとの相関は弱い 233）．

3.2

CPETと成人先天性心疾患患者の
予後との関連

CPETは予後予測に有用であり，特定の変数が成人先天
性心疾患患者の不良な転帰と関連することが示されてい
る．peak V• O2と心拍数予備能（HRR）が低いほど 10年間
の追跡期間中の死亡率が増加する．また，V• E/CO2 slope
が高値なほど非チアノーゼ型成人先天性心疾患患者の死亡
率が増加する234）．peak V• O2は成人先天性心疾患における
死亡率と入院の重要な予測因子である82）．経時的なCPET
評価で peak V• O2が低下することが，成人 Fontan患者に
おける死亡または移植を含む不良な転帰と関連する235–237）．
TOF術後成人例では，peak V• O2の低下が死亡または心臓
関連入院リスクと関連する238）．
最近のデータは，心臓手術を受ける成人先天性心疾患患
者の周術期リスクをCPETにより予測できることを示して
いる．V• E/CO2 slope高値は術後入院期間の延長と関連す
る．変時性機能とHRRは死亡率と関連する239, 240）．運動
振動換気（運動中の分時換気の規則的な振動）の存在は，
Fontan患者における生存率の低下と関連する241）．Fontan
患者の運動耐容能はQOLと強い相関を示す 242）．Fontan
患者の運動耐容能の低下に関与する低 COと変時性機能障
害に対して，心交感神経活性の異常や血管機能異常，神経
体液因子，心室拡張能，圧受容体，化学受容体などの要素
が多様な影響を与えている243, 244）．多くの報告で，患者の
peak V• O2は対正常 60%前後である．TOFおよび肺機能
不全の患者において，CPETは肺動脈弁置換術のリスク
層別化の指針となり，peak V• O2＜ 20 mL/kg/分が術後
死亡率増加の予測因子となる245）．運動耐容能の向上は生
存，入院期間の短縮，術後合併症の減少に関連する246）．
一方で，亜最大努力時の CPET解析値として，OUES，
V• E/V• CO2 slope，嫌気性閾値（AT）などが臨床的重症度の
指標として使用可能である．さまざまな患者コホートにお
いて，一般的に提案されている閾値（peak V• O2＜ 15 mL/
kg/分，AT V• O2＜ 9～ 11 mL/kg/分）を用いてリスク層別
化が試みられているほか 246），呼吸交換比（R）≧ 1.0時に
おける peak V• O2＜ 15.5 mL/kg/分は先天性心疾患患者の
死亡・入院のリスク上昇と相関すること 82），peak V• O2と
HRRの組み合わせが 5年生存のもっとも強い予測因子で
あること 230），非チアノーゼ型先天性心疾患患者において
亜最大努力時のV• E/V• CO2 slopeが死亡率の強力な予測因
子であること，R≧ 1.10時の peak V• O2とOUESは成人
先天性心疾患患者の心臓関連イベントの予測因子である
ことが示されている230, 231, 234, 247）．
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不整脈リスクに関しては，一般的に心疾患のない小児や
若年成人の上室・心室期外収縮の出現頻度は，運動強度の
増大に伴い減少するか消失することが多い．一方で，先天
性心疾患患者，とくに成人期に達した複雑型先天性心疾患
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 CPETを
行うことが望ましい．代表的な成人先天性心疾患の表現型
ごとに推奨されるCPETフォローアップ期間を表 12に示
す．
3.3

心臓リハビリテーションを含む
治療としての運動
小児および成人先天性心疾患患者での心臓リハビリ
テーションの有用性については，これまで多くの報告があ
る248–252）．比較的年少時に運動に参加することで有酸素運
動能が向上し，その効果はある程度持続して，精神的な自
己確立にも役立つため 253, 254），禁忌でないかぎり運動・活
動への参加は奨励される221）．自己管理による活動は，通常
peak V• O2の 40～ 60%で行う．一方，フィットネストレー
ニングは peak V• O2の 60～ 80%で行う 255）．成人先天性心
疾患患者の院外でのトレーニングは，運動が許容された範
囲を逸脱して行われることもありうるため 256），一定の指導
と監視が必要である． 

4.

 MRI，CT，RI

4.1

心臓MRI
心血管MRIは心大血管形態，心室機能，血流量，心筋
性状，心筋灌流などの評価に用いられる画像診断装置で，
① 無被曝・無侵襲，② 高い時間分解能とコントラスト分
解能，③ 死角のない明瞭な視認性，④ 非造影での撮影が
可能という特性を有する．①および ④から反復撮影に適
し，② および ③により高い信頼性・再現性が得られるた
め，生涯にわたり繰り返し評価が必要な成人先天性心疾患
のフォローアップに適している．使用法は心エコーに類似
するが，視認性の高いMRIが信頼性・再現性の点で有利
とされる1）．複数の撮影プロトコルから目的に応じた適切
なものを選択する．

2018年のAHA/ACCガイドライン 117）では，右室機能
にリスクを有する症例の経時的な右室機能の定量（推奨グ

レード I），複雑な形態異常を有する症例でのスクリーニン
グおよび経時的定量評価（推奨グレード IIa）が推奨された．
一方，2020年の ESCガイドラインでは，表 13に示すよ
うな適応があげられている197）．
シャント遺残や逆流など流量が問題となる疾患には，二
次元位相差コントラスト法（2D phase contrast: 2D-PC）が
推奨される197, 257）．一般にQpは主肺動脈，体血流量（Qs）は
大動脈で計測する．心外シャントを有する場合，Qpは左
右肺静脈の，Qsは各大静脈の合計で定量する257）．両方向
性 Glenn循環や Fontan循環などのびまん性の体肺側
副血行を有する場合は，体肺短絡血流量を計測する 257, 

258）．半月弁逆流定量や左右肺動脈血流比も計測でき 197），
不均衡の程度により介入が検討される259）．
心臓MRI（CMR）での僧帽弁逆流定量には，indirect 

method 260）と称される方法が用いられる．cine MR容積測
定で求めた心室 1回拍出量と，2D-PCで測定した大動脈
血流の差が逆流量であり，それを 1回拍出量で除せば逆流
率が求められる．これは確立した方法で 261），術後のリバー
スリモデリング 262）や予後 263）を予測でき，年々その重要性
が高まっている261）．単心室や右室など成人先天性心疾患
領域にも応用可能である257）．
心臓大血管・冠動脈の形態は，呼吸および心電同期を用
いたMR angiography（MRA）で評価する197, 264）．CTより
空間分解能は劣るが，冠動脈高度石灰化の影響を受けず非
造影で撮像でき，腎不全例では有効である10）．ガドリニウ
ム造影剤を用いればコントラスト分解能が上昇する．
MRAで得られる 3D画像は EPSに際し，CT画像同様，
統合することが可能である197）．
心筋性状評価（遅延造影［late gadolinium enhancement: 

LGE］， T1マッピングなど）はこのコホートにも試みられて
はいるが，明らかな臨床的意義は得られていない．虚血や
心筋異常の合併が示唆される場合に適用される．冠動脈起
始異常・冠動脈移植の手術操作後（動脈スイッチ手術，
Ross手術など）における冠動脈形態・心筋虚血の評価には，
日本循環器学会の慢性冠動脈疾患診断ガイドライン（2018
年改訂版）264）に準じ適用できる．経時的に用いられる場合
もある197, 257）．
ガドリニウム造影剤による腎性全身性線維症のリスクが
ある腎機能障害（eGFR＜30 mL/min/1.73m2）では，非造
影による画像診断法が考慮されるべきである265）．造影の
場合，CMR前にクレアチニン値をチェックすることが推
奨される．繰り返しの造影 CMRによる長期的な脳内ガド
リニウム蓄積が懸念されている．線状ではなく環状のガド
リニウム造影剤を選択し，最低用量としリスクを抑制する
ことが望ましい 266）．
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表 12　代表的な先天性心疾患に対する心肺運動負荷試験フォローアップ間隔
心機能分類

A B C D

NYHA心機能分類 I相当 NYHA心機能分類 II相当 NYHA心機能分類 III相当 NYHA心機能分類 IV相当

血行動態 , 解剖学的後遺症なし
軽度の血行動態学的後遺症（軽
度の大動脈拡大，軽度の心室拡
大，軽度の心室機能障害）

中等度以上の弁膜症 重度の大動脈拡大

不整脈なし 軽度の弁膜症 中等度以上の心室機能障害（全
身性，肺性，またはその両方） 難治性不整脈

正常運動耐用能 血行動態に重大な影響を及ぼさ
ないレベルの軽度のシャント 中等度の大動脈拡大 重度の低酸素血症（ほとんどの

場合チアノーゼを伴う）

正常肝腎肺機能 治療を要さない不整脈 静脈もしくは動脈の狭窄 重度の肺高血圧

ー ー 軽度もしくは中等度の低酸素血
症，チアノーゼ Eisenmenger症候群

ー ー 血行動態的に有意な影響を及ぼ
すシャント 難治性標的臓器障害

ー ー 治療によりコントロールされて
いる不整脈 ー

ー ー 中等度以下の肺高血圧 ー

ー ー 治療反応性の標的臓器障害 ー

 定期フォローアップと検査の頻度

心機能分類

先天性心疾患分類 A （月） B （月） C （月） D （月）

心房中隔欠損 必要に応じて 必要に応じて 12–24 6–12

心室中隔欠損 必要に応じて 必要に応じて 12–24 6–12

房室中隔欠損 必要に応じて 必要に応じて 12–24 6–12

動脈管開存 必要に応じて 必要に応じて 12–24 6–12

僧帽弁狭窄 必要に応じて 24 24 12

大動脈弁下狭窄 必要に応じて 24 24 12

大動脈弁上狭窄 必要に応じて 24 24 12

肺動脈弁狭窄 必要に応じて 24 24 12

末梢性肺動脈狭窄 36 24 24 12

右室二腔症 必要に応じて 24 24 12

Ebstein病 36 24-36 24 12

Fallot四徴 36-60 24-60 12–24 12–24 

右室肺動脈導管 必要に応じて 必要に応じて 12–24 12–24 

完全大血管転位大血
管スイッチ手術後 36 36 24 12

完全大血管転位心房
スイッチ手術後 36-60 36-60 24-36 12–24 

修正大血管転位 36-60 36-60 12–24 12

Fontan手術後 36 24 12 12

肺高血圧および
Eisenmenger症候群 　ー 　ー 6–12 6–12
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心臓MRIは被曝がなく，先天性心疾患の画像診断には
きわめて有用であるが，①撮像時間が長く，息止め困難の
症例では画像の描出が不鮮明になる傾向にあること，②
MRI非対応のペーシングリード，ペースメーカ，ICDでは
禁忌であること，③コイル，ステント，ワイヤ，人工弁な
どの金属デバイス，MRI対応のペースメーカ・ICD植込
み例では検査の実施そのものは可能だが，金属によるアー
チファクトのため画質が劣化すること 267），などの欠点があ
る．

4.2

心血管 CT
CTは高い空間分解能（～ 0.5 mm）と迅速な取得時間を
有し，大血管，冠動脈，側副血管や肺実質の診断にとくに
有用な画像診断装置である．経カテーテル肺動脈弁植込み
の形態評価（フィッティング）には必須である．機器の進歩
に伴い被曝線量が大幅に減少し 268），冠動脈，肺動脈，大
動脈すべてを撮影しても 5 mSv未満を実現したが 269），
2018年AHA/ACCガイドライン 117）では，ほかの装置での
十分な情報が得られず，被曝を正当化するだけの理由があ
る場合に推奨されている．被曝を最小限に抑えるため，低
管電圧撮影と逐次近似画像再構成の併用が推奨される268）．
造影 CTにおいて造影剤腎症のリスクを考慮すべき閾値は，
eGFR＜ 30 mL/min/1.73m2であり，発症予防には検査前
後の生理食塩水輸液が有効である270）．

近年注目されている四次元 CT（4 DCT）は，二次元
MRIに比べて時間分解能で劣る．後方視的心電図同期を
併用した 64列以上の CTスキャン装置による撮影では，
一心周期を分割した複数時相の画像が得られ，拡張末期お
よび収縮末期の心室心房容積や弁の構造などの評価も可能
である271, 272）．今後は，従来のMRI非対応ペースメーカ植
込み症例などで活用されることが予想される．

4.3

RI
RI検査は放射性医薬品を用いて臓器血流や代謝などの
機能変化を画像化する検査であり，核種に応じた多数の検
査法が存在する．近年はCTなどの形態情報との融合画像
（フュージョンイメージング）が普及した 273）．心臓核医学
検査としては心筋血流・心筋脂肪酸代謝・心臓交感神経機
能を映像化することが可能である．負荷・安静心筋血流
SPECT検査は冠動脈疾患の診断・治療方針決定に汎用さ
れ，わが国においても放射性医薬品として 201Tlや 99mTcメ
トキシ･イソブチルイソニトリル（MIBI），99mTcテトロホ
スミンが普及している．負荷方法は，運動が可能な場合は
運動負荷（トレッドミルまたは自転車エルゴメータ），運動
が不可能あるいは禁忌の場合はアデノシンが保険収載され
ている．心筋バイアビリティや左室機能データも同時に収
集することが可能である264）．成人先天性心疾患において
は，動脈硬化性冠動脈疾患，冠動脈起始異常，冠動脈移
植の手術操作後（動脈スイッチ手術，Ross手術など），心
外導管や胸郭変形による冠動脈圧迫などへの適用が考えら
れる．

201Tlは物理学的半減期が 72.9時間と長く，被曝線量が
多いため（111 MBqを投与した場合の全身被曝線量は 15.5 
mSvとなる274）），99mTc標識心筋血流放射性医薬品の使用
が推奨される（標準プロトコルで 6～ 9 mSv 274））．撮像終
了後の水分摂取により放射性医薬品の尿中からの排泄を促
進することも，被曝線量低減に有用である275）．

Fontan 術後や右心不全などの高い中心静脈圧を呈する
疾患における PLEの診断には，99mTc human serum albu-
min（HSA）シンチグラフィが用いられる．核種投与後 24
時間まで撮像することで，感度 96%，特異度 100%と優れ
た PLE診断能を示す 276）．

IEには，従来ガリウム（Ga）-67 炎症シンチグラフィが用
いられてきたが，評価は定まっていない 126）．近年はより感
度の高い 18F-FDG PET/CT の有用性が注目されている（わ
が国では保険未適用）．とくに，18F-FDG の集積とCT 画
像のフュージョンイメージングは炎症巣検出と炎症範囲同
定に有用で，修正Duke 診断基準で「疑診的感染性心内膜

表 13　成人先天性心疾患患者における心臓MRIの適応

• 右室容積，右室駆出率の定量（肺心室右室，体心室右室，単心
室を含む）
• 右室機能にリスクを有する症例の経時的な右室機能の定量
• 肺動脈弁逆流の定量
• 右室流出路狭窄および右室―肺動脈導管の評価
• 肺動脈（狭窄，動脈瘤）および大動脈（動脈瘤，解離，狭窄）の
評価（CTが優れている場合がある）
• 大静脈および肺静脈の評価（還流異常，閉塞，手術前の冠状静
脈解剖など）
• 側副血管および動静脈奇形（CTが優れている場合がある）
• 冠動脈奇形および冠動脈病変（心筋内走行，スリット状走行，
急角度の起始，心筋架橋，プラーク評価には CTが優位）
• 心臓MRI負荷心筋灌流による心筋虚血の検出および定量
• 心内外腫瘍の評価
• 心筋重量（左室および右室）の定量
• 心筋線維化 /瘢痕の検出および定量（遅延ガドリニウム造影，

T1マッピング），心筋組織性状評価（線維化，脂肪，鉄沈着な
ど）
• 体血流および肺血流の定量による肺体血流比算出
• 右 /左肺への灌流分布の定量
• 複数の肺血流供給路を有する患者における肺血流量の測定（主
要な大動脈肺動脈側副動脈を持つ場合など）

（Baumgartner H,  et al. 2021 197）より作表）
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炎」に分類されたものが「確定例」または「否定的」のいず
れかに，より明瞭にわけられるとともに，脳を除く全身
の感染性塞栓の検出，治療効果判定に有用との報告があ
る277）．また，成人先天性心疾患においても，18F-FDG 
PET/CTの追加により診断感度が 39%から 88%に上昇し，
心エコーでは検出不能であった右心系 IEの検出が可能と
なったとの報告がある135）．

5.

心臓カテーテル検査，EPS

5.1

心臓カテーテル検査（推奨表 2）
心臓エコー，心臓MRI，心臓 CTなどの非侵襲的検査
が発達した現在，心血管系の形態はカテーテル以外の非侵
襲的検査でほぼ診断できる．診断や評価のための心臓カ
テーテル検査は侵襲的であるため第一選択となることは少
なく，カテーテルインターベンション目的での使用が増加
している．しかし，非侵襲的検査では得られにくい細い血
管（側副血管）の描出や複雑な形態診断，PHの評価，
Glenn術後や Fontan術後の肺動脈圧評価，低圧系の血管
狭窄の圧較差評価（心房スイッチ術後の上大静脈狭窄など），
血行動態評価（圧較差，短絡率，ASDなどの閉鎖試験），心
室拡張能評価（constrictive/restrictive physiology），術前の
冠動脈評価などでは現在も需要がある．とくに，PHの評
価（病型，短絡率，肺動脈抵抗値）や肺血管反応性の評価
では，病気の重症度評価や，外科的介入をする treat and 
repairなどの治療方針に大きく関わるため，カテーテルを
必要とすることが多い．肺血管反応性の評価には，一酸化
窒素，100%高濃度酸素，血管拡張薬を用いる．心内短絡
や，PRや TRがある場合は，肺体血流比（Qp/Qs）や肺血
管抵抗値の計算に熱希釈法を用いると誤差が大きくなるた
め，Fick法を用いる．冠動脈造影は，先天性の冠動脈異
常，冠動静脈瘻，冠動脈関連の手術既往，ステント・導
管・経カテーテル的肺動脈弁置換術（TPVI）デバイスで冠
動脈が圧迫される可能性がある症例，40歳以上のVT症例
において考慮する．また，術前はCTか冠動脈造影による冠
動脈評価を，40歳以上の男性，閉経後の女性，冠動脈リスク
因子を１つ以上認める時にも考慮すべきである117, 197）．
カテーテル検査および治療の実施医は，成人先天性心疾
患に精通した医師と共に，もしくは協力しながらカテーテ
ルを実施することが求められる．

5.2

EPS（推奨表 3）

ホルター心電図，非植込み型イベント心電図，心電図モ
ニターが可能なスマートフォンやスマートウォッチなどの
着用型心電計などの非侵襲的検査や，植込み型ループ式心
電計などの診断精度の向上に伴い，診断や薬効評価を目的
とした侵襲的な EPSは限定された症例のみに行われるよう
になった．EPSは，それ自体が侵襲的検査であり，むやみ
に行うものではないが，頻拍性不整脈に対するCAをスタ
ンバイもしくは前提とした EPSや，ペースメーカや ICD
植込みの適応を判断する場合に使用される．成人先天性心
疾患に対するEPSは，心臓カテーテルと同様に，成人先天
性心疾患に精通した医師が実施，または医師と連携して行
う必要がある．特殊な EPSや 3Dマッピングの使用法とし
て，刺激伝導系ペーシングを行う際のHis束電位の確認，
心房 –心室の低電位や解剖学的な困難によりリード留置位
置が限定される場合のリード留置部位の判断があげられ
る278）．EPSは，とくに血行動態不安定な SVTやVTの有
無に関して，有症状および時に無症状の成人先天性心疾患
患者に適応または考慮される279, 280）．主に突然死のリスク
判定のための EPSに関しては，TOF術後ではほかの先天
性心疾患より有用性が高いとされる62, 197）．近年は，TOF
におけるVTの多くが，右室流出路のパッチや切開線，
VSDパッチなどの解剖学的障壁や伝導障害部位が原因の
リエントリー機序である．主な狭部も特定されていること
から，EPSの際に 3Dマッピングも用いてVTの基質を同
定し，VTが誘発または誘発されなくとも，狭部の緩徐伝
導にCAを行う，もしくは肺動脈弁置換術などが予定され
ていれば術中アブレーションを積極的に実施することも勧
められている281, 282）．
5.2.1
突然死リスク判定のための EPS
突然死リスク判定のための EPSについて推奨表 3に示
す 197, 279, 280）．

推奨表 2　 成人先天性心疾患に対する心臓カテーテル検査の
推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

中等度以上の複雑型先天性心疾患に対す
るカテーテル検査やすべてのカテーテル
インターベンションは，成人先天性心疾
患に精通した医師とともに，もしくは協
力しながらカテーテルを実施する．

I C
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5.2.2
心臓手術予定のある成人先天性心疾患患者に
対する術前 EPS
成人先天性心疾患患者では心臓手術（TPVIを含む）が
予定されることがあるが，推奨表 3の特徴を有する場合に
は術前 EPSを推奨または考慮する．
また，以下の所見を有する成人先天性心疾患に対して，
不整脈基質を明らかにし，術前アブレーションの実施また
は術中不整脈手術の指標にすることを考慮する．
1. 非持続性の速い心房頻拍またはVT
2. 非持続性の心房不整脈
3. 不整脈によることが示唆される動悸や症状の既往
4. 上室不整脈の原因となるAF

5.2.3
TPVI予定患者への EPSについて
近年，わが国でも導入された nativeの右室流出路への

Self-expanding TPVIは，長さが 48～ 55 mmと長く，流
入部径は 54 mmと大きく，VTの isthmnusにかかる可能
性が高い．また，nitinolフレームに縫合されている
polyesterまたは polyethylene terephthalate生地は，どち
らも有効なアブレーションには不向きな素材であることか
ら，VTに対するアブレーション治療が困難になることが
危惧されている．現時点では，TPVI前にルーチンに EPS
を実施することは推奨されていないが，今後の動向には注
意を要する281, 283）．
5.3

カテーテル検査，EPSにおいて
注意すべき合併症　

5.3.1
心筋虚血
先天性の冠動脈異常，術後の冠動脈合併症や冠動脈の
動脈硬化により心筋虚血や梗塞を生じる可能性がある．
5.3.2
血栓塞栓症
血栓のリスクは，チアノーゼ，赤血球増多，心内短絡に
よる奇異性塞栓のリスク，肥満，喫煙，経口避妊薬やホル
モン剤常用，閉塞性末梢血管疾患，Fontan術後，心房頻
拍 /細動などの患者で高い．心房性不整脈を合併した
Fontan術後患者は心内血栓形成リスクが高いため，カテー
テル前の画像検査（CT，MRI，TEEなど）を考慮する．
5.3.3
造影剤腎症
チアノーゼ性腎症，低心拍出症例や糖尿病合併でGFR
が低下している症例では，造影剤腎症への注意が必要であ
り，術前からの輸液が推奨される．造影剤腎症に関しては，
「腎障害患者におけるヨード造影剤使用に関するガイドライ
ン 2018」を参照のこと 270）．
5.3.4
妊娠
妊娠中は前負荷，COが増加する．成人先天性心疾患患
者では心機能も低下している場合があるため，造影剤減量，
仰臥位の検査時間短縮，検査前後での心不全治療強化な
どに留意する．胎児被曝の軽減も重要で，カテーテル治療
の実施時期は胎児形成期を経過した妊娠 18週以降が望ま
しい．一方，胎児線量が 100 mGy以下であれば，感受性
が高い時期であっても胎児への影響はないとされる284）．

推奨表 3　 成人先天性心疾患に対する電気生理学的検査の推
奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

突然死リスク判定の電気生理学的検査
複雑型先天性心疾患に対する電気生理学的検査において，成人先
天性心疾患に精通する医師とともに，もしくは協力しながら実施
する．

原因が特定できない失神を伴う心室頻拍
や血行動態不安定な心房頻拍をきたすリ
スクが高い先天性心疾患（Fallot四徴，完
全大血管に対する心房スイッチ術後，体
心室機能低下など）に対して心房および
心室プログラム刺激を行う．

I C

致死的不整脈または蘇生された先天性心
疾患において，そのイベントの特定がで
きていない場合，もしくは電気生理学的
検査による治療介入（アブレーション，
ICD植込み，薬物治療など）の判断がで
きるときに，電気生理学的検査を考慮す
る．

IIa B

Fallot四徴術後の突然死因子（左室 /右室
の収縮または拡張障害，非持続性心室頻
拍，有症状の QRS幅 180ミリ秒以上，
広範な右室線維化）に対して心室プログ
ラム刺激を考慮する．

IIa B

術前の電気生理学的検査
以下の所見を有する成人先天性心疾患に対して，不整脈基質を明
らかにし，術前アブレーションの実施，または術中不整脈手術に
還元する．

修復可能な原因のない原因不明の失神ま
たは心室頻拍の既往． IIa B

心房細動以外の上室頻拍の既往． IIa C

心室早期興奮症候群（WPW症候群など）． IIa C
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第4章　内科治療

1.

心不全治療（薬物）

近年，成人の心不全領域では，新規の心不全治療薬が
複数登場している．成人先天性心疾患患者においても，こ
れらの薬物治療を適切に行うことが重要である．成人先天
性心疾患の心不全の病態は多岐にわたり，成人の後天性の
心不全と比較して右心不全が多く，その心不全薬物治療を
そのまま当てはめることはできない面がある．しかし，成
人先天性心疾患を対象とした心不全薬物治療の大規模臨
床試験データはないため，エビデンスのある心不全治療の
知見を参考に心不全薬物治療を行う．
1.1

HFrEF（体心室右室機能低下を含む）の
薬物治療

HFrEFに対しては，ACE阻害薬，アンジオテンシン II
受容体拮抗薬（ARB），β遮断薬，MRAを長期投与するこ
とで生命予後が改善することは，以前より明らかであった．
さらに，近年，アンジオテンシン受容体ネプリライシン阻
害薬（ARNI）が ACE阻害薬よりも効果が高いことが明ら

かとなった．また，SGLT2阻害薬も生命予後改善効果が
あることが示された．このような結果から，HFrEFに対す
る薬物治療の戦略が変わり，ARNI，β遮断薬，MRA，
SGLT2阻害薬の 4剤が HFrEFに対する標準的薬物療法
となった．また，この 4剤に加えて，可溶性グアニル酸シ
クラーゼ（soluble guanylate cyclase: sGC）刺激薬であるベ
ルイシグアトの使用も推奨されるようになっている 285）．
以下に，代表的な薬物と成人先天性心疾患，とくに体心
室右室や Fontan術後症例におけるエビデンスおよび使用
上の注意点をあげる．
1.1.1
ARNI
体心室右室に対するARNIの投与によりNT-pro BNP
が低下したという報告 286）はあるが，生命予後・心不全入
院・体心室右室機能が改善するというような報告はまだな
い．ARNIは降圧効果が強いため，血圧の高くない症例に
おける導入では注意が必要である．
1.1.2
β遮断薬
体心室右室に対するβ遮断薬の有効性は確認されていな
い．大血管転位の心房位血流転換術後や ccTGA，あるい
は内臓錯位症候群では徐脈性不整脈の合併頻度が高いの
で，慎重な投与が必要である．

5.3.5
糖尿病
ヒグアナイド系経口血糖降下薬の投与中は，造影時に乳
酸アシドーシスを生じる可能性があり，血糖降下薬の服薬
中断に注意が必要である．絶食期間を設ける場合は，血糖
モニタリングに加え，インスリン投与量の変更や，SGLT2
阻害薬などの血糖降下薬の一時中断を考慮する．
5.3.6
その他
血圧低下：とくに Fontan術後患者では，脱水により容
易に低心拍出状態となるため，検査前や術前の十分な輸液

が勧められる．また，EPSでの頻拍誘発時にも容易に低心
拍出状態となるため，血圧低下に注意し，場合により即座
の頻拍停止を行う．

Down症候群などの染色体異常や症候群 : 多臓器にわた
る合併症や，気道狭窄や精神発達遅延，コミュニケーショ
ン困難などを伴うことも多く，麻酔や鎮静時の呼吸循環管
理に注意する．

Williams 症候群：全身麻酔や鎮静と心停止の関連も報
告されており284a），心臓カテーテル検査や手術の際は注意
が必要である．
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1.1.3 
MRA
MRAは，成人先天性心疾患でも古くからループ利尿薬
との併用で，低カリウム血症の予防に使用されてきた．高
カリウム血症や，スピロノラクトンでは女性化乳房などの
副作用に注意が必要である．
1.1.4
SGLT2阻害薬
成人先天性心疾患においては，体心室右室症例における

SGLT2 阻害薬投与の症例報告 287）も認められるが，現状は
短期的な臨床経過の改善の報告に留まる．性器・尿路感染
症や重症低血糖・ケトアシドーシスなどの副作用に注意が
必要である．
1.1.5
sGC刺激薬
成人先天性心疾患症例における sGC阻害薬の使用報告
はない．血圧低下や消化不良・嘔吐などの消化器系の副作
用に注意が必要である．
1.1.6
Ifチャネル阻害薬 /HCN4阻害薬
Ifチャネル阻害薬 /HCN4阻害薬は，最適な薬物療法に
もかかわらず心拍数≧75拍 /分の洞調律患者において使
用する．
1.1.7
 ACE阻害薬
β遮断薬，MRAと合わせて標準的治療薬である．成人
先天性心疾患においては，ARNIと同様に用いられている．
1.1.8 
ARB
ACE阻害薬を超える効果は示されていないが，咳嗽な

どの副作用によりACE阻害薬が使用できない症例で使用
されてきた．

1.2

HFpEFの薬物治療
HFpEFでは，うっ血がある場合には，まず利尿薬による
うっ血のコントロールが推奨される．EMPEROR-Pre-
served試験 288）やDELIVER試験 289）の結果から，SGLT2
阻害薬が HFpEFの生命予後を改善させる初めての心不全
治療薬として使用されるようになった．しかし成人先天性
心疾患，とくに EFの保たれている Fontan術後症例への
SGLT2阻害薬の有用性は，いまだ明らかになっていない．

1.3

その他の薬物治療
前述の薬物は，主に長期投与により生命予後を改善し，
心不全入院を減らすことが明らかなものである．一方，予
後改善は認めなくても症状の改善が得られる薬物治療もあ
る．以下に，代表的な薬物とその使用上の注意点をあげる．
1.3.1 
利尿薬
利尿薬はうっ血に基づく労作時呼吸困難，浮腫などの症
状を軽減する．ループ利尿薬を基本に用いる．血清ナトリ
ウム値や血清カリウム値の低下をきたす可能性があり，電
解質の変動に留意が必要である．バソプレシンV2受容体
拮抗薬のトルバプタンは，低ナトリウム血症を回避し，うっ
血を改善する効果がある．
1.3.2
肺血管拡張薬
Fontan術後症例において肺血管拡張薬が運動耐容能を
改善するという報告 290）があり，成人先天性心疾患では PH
の定義を満たさない症例でも有用な場合がある．症例を選
んで使用することで，QOLの改善が得られる可能性があ
る．
1.3.3
血管収縮薬
Fontan術後症例の心不全では，中心静脈圧が上昇し，
体血管抵抗が低下し，COが増大する高心拍出性心不全に
なると，予後が悪いことが報告されている 291）．この病態は
ほかの心不全にはみられず，きわめて特殊な心不全と考え
られる．

Fontan術後の高心拍出性心不全に対しては，ACE阻害
薬，ARB，ARNIといった血管拡張薬はむしろ病態を悪化
させる危険性があるため，血管収縮薬が心不全治療に使用
され，有効であることも報告されている292）．

2.

不整脈治療 

先天性心疾患における不整脈の種類，発生率，重症度は，
解剖，術式，血行動態により異なり，単純型先天性心疾患，
中等度先天性心疾患，複雑型先天性心疾患の 3つに分類
される 117, 293）．不整脈に対する治療 （抗不整脈薬，CA，植
込み型心臓電気デバイス［CIEDs］）の適応は，この分類を
念頭に検討する．
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2.1

薬物治療
急性期に血行動態の破綻がみられる場合には，頻拍の種
類にかかわらずカルディオバージョンが推奨される．血行
動態が安定していればペーシング治療や薬物治療が選択さ
れるが，治療計画を立てる際に先天性心疾患の重症度や心
機能のみならず，洞結節や房室結節の機能，心内血栓のリ
スクについての評価が必要となる．

2.1.1
SVT（推奨表 4）
先天性心疾患患者は , 心構造異常および血行動態異常を
伴っており，若年層が多いため，洞調律維持を第一の目的
とする．急性期には，AFや心機能低下例，中等度以上の
先天性心疾患では，カルディオバージョンを行う．AF・
IARTでは，48時間以上の場合には TEEで心房内血栓の
有無を確認するか，十分な抗凝固治療を 3週間以上実施し
た後にカルディオバージョンを行う294）．慢性期には，薬物
治療はVaughan Williams分類 III群薬の長期投与に有効
性と安全性の問題があるため，まず，CAを検討する 43, 

279）．CAが困難な場合や無効な場合には，抗不整脈薬によ
る再発予防を行う．心機能低下例や複雑型先天性心疾患例
では，副作用の出現に注意しながら III群薬を経口投与す
る．心機能低下のない単純型先天性心疾患では，I群薬の
使用を検討する（表 14）294a）．慢性化した場合にはレートコ
ントロールと抗凝固治療を行う．
2.1.2
VT（推奨表 5）
a．急性期
同期下カルディオバージョンを行い，それが困難な場合
には III群薬か I群薬を考慮する．VFに対しては非同期カ
ルディオバージョンを行う．
b．慢性期
器質的心疾患を合併するVTにおいては，長期間に心機
能が破綻する頻拍への移行がみられること，ICD治療に対
する薬物治療の優位性が示されていないこと，および催不
整脈作用の問題から，突然死のリスクがある場合に薬物単
独の治療は行うべきでない．ICD治療下においては，発作

表 14　Vaughan Williamsによる抗不整脈薬の分類

群 作用機序 抗不整脈薬（一般名）

Ia
Naチャネル遮断
活動電位持続時間延長 プロカインアミド，ジソピラミド，シベンゾリン，ピルメノール

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

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

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

III Kチャネル遮断 アミオダロン，ソタロール，ニフェカラント

IV Ca チャネル遮断 ベラパミル，ベプリジル，ジルチアゼム

（日本循環器学会．2020 294a）より改変）
【改変箇所】キニジン，ナドロール，アラノロールを削除した．

推奨表 4　 上室頻拍の薬物治療の推奨とエビデンスレベル
推奨
クラス

エビデンス
レベル

血行動態の不安定な例には同期下カル
ディオバージョンを行う． I C

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

I C

再発予防に III群薬内服を考慮する． IIa C

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

IIa C

心房細動，心房頻拍に抗凝固治療を考慮
する． IIa C

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

III
Harm C

（日本循環器学会．2022 13）より）
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の抑制や症状軽減の目的で薬物治療の併用を考慮する．突
然死リスクの低い非持続性 VTではβ遮断薬を考慮する．
2.1.3
抗凝固療法
脳卒中イベントは，先天性心疾患患者においても洞調律
を維持できない場合に，その罹病率は上昇する 295）．AFL
や AFでは，脳梗塞などの血栓塞栓症を予防するため，
CHADS2スコアが 1点以上の場合は抗凝固療法が推奨さ
れる（表 15）296）．頻拍を合併する先天性心疾患患者は心不
全を呈することがほとんどであるため，持続するAFや心
房頻拍では抗凝固療法を行う．48時間以上持続する場合
は，同期下カルディオバージョン前 3週間と洞調律復帰後
4週間の抗凝固療法を要し，成人先天性心疾患患者におい

ても血栓予防の効果が確認されている297）．AFLやAFを
繰り返す場合は，不整脈による症状が軽くても，脳卒中予
防のために抗凝固療法を行う．先天性心疾患に対する
DOACは，腎機能障害例での出血イベントの増加 298）や，
ワルファリンとの比較で DOACでの出血・主要有害心血
管イベントの高い発生率が報告 299）されており，投与には
注意が必要である．

2.2

CA（推奨表 6）

成人先天性心疾患に伴う不整脈に対するCAは，正常と
は異なる心血管形態に対してカテーテルを操作するため，
コンピュータ処理された心臓立体画像を参照できる不整脈

推奨表 5　心室頻拍の薬物治療の推奨とエビデンスレベル

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

血行動態が不安定な症例には同期下カル
ディオバージョンを行う． I C

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

症候性単形持続性 VTに対しては，薬物
治療に代わるものとして，専門施設で行
うことを条件に，カテーテルアブレーショ
ンを考慮する．

IIa C

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

突然死リスクの高い症例に薬物単独の治
療を行うべきではない．

III
Harm C

（日本循環器学会．2022 13）より）

表 15　 心房細動患者の脳梗塞リスク評価のための CHADS2スコア

頭文字 リスク因子 点数

C Congestive heart failure 心不全 1

H Hypertension 高血圧 （治療中も含む） 1

A Age 年齢（75歳以上） 1

D Diabetes mellitus 糖尿病 1

S2 Stroke/TIA 脳卒中 /一過性脳虚血発作の既往 2

最大スコア : 6
（Gage BF, et al. 2001 296）より作表）

推奨表 6　 先天性心疾患患者に対するカテーテルアブレー
ションの推奨とエビデンスレベル

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

単純型 CHDで，症候性で持続的に再発
する SVT（AVNRT，AVRT，AT，IART），
または SVTが心臓突然死に関連する可能
性がある場合は，長期的な薬物治療より
もカテーテルアブレーションを行う．

I C

中等度および複雑型 CHDで，症候性の
持 続 性 再 発 性 SVT（AVNRT，AVRT，
AT，IART），または SVTが心臓突然死に
関連する可能性がある場合，専門施設で
行うことを条件に，カテーテルアブレー
ションを考慮する．

IIa C

症候性単形持続性 VTに対しては，薬物
治療に代わるものとして，専門施設で行
うことを条件に，カテーテルアブレーショ
ンを考慮する．

IIa C

術後早期（3ヵ月未満）に内科的にコント
ロール可能な心房性頻脈性不整脈に対し
ては，カテーテルアブレーションは推奨
されない．

III
No benefit C
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マッピングシステムの使用が推奨される． 

2.2.1
SVT
単純型成人先天性心疾患に合併する SVT（AVRT，

AVNRT，異所性心房頻拍［EAT］，IART）で，症候性・持
続性の場合は積極的に CAを行う．中等症あるいは重症
（複雑型）先天性心疾患においては，解剖が複雑で，副伝
導路が存在する房室弁の形態や房室結節の位置が通常と
異なる場合があり，専門施設での CAの実施が望ましい．
さらにAVNRTの場合，先天性異常を伴う房室結節の解剖
はバリエーションが多く，遅伝導路の部位を正確に同定す
ることは困難であり，工夫を要する300）．
先天性心疾患術後にもっとも高率に発生する不整脈は心
房頻拍である．心房頻拍は心房に対する手術侵襲の大きさ
（心房内血流転換術など），術後の心房への高負荷（Fontan
手術など），術後の経過年数に応じて，発生率が高くなる．
術後，心房内には解剖学的なリエントリー回路が形成され，
この経路を旋回する比較的回路の大きなマクロリエント
リーが多いが 301, 302），房室弁周囲のマクロリエントリー
（AFL），瘢痕組織のマイクロリエントリーや異常自動能，
撃発活動性頻拍も発生する．
先天性心疾患に伴う心房頻拍に対しては，薬物治療単独
では有効性が不十分で，また副作用の血圧低下や心機能低
下は容認できないことが多いため，CAは重要な役割を担
う．しかし，心房内に瘢痕組織や外科的な切開線，縫合線
が多く存在するため，複数の心房頻拍が併発することが多
い．また，解剖学的な形態や不整脈基質が複雑であるため , 
専門施設での CAの実施，3Dマッピングシステムの使用
が推奨される301, 302）．

CAの手技中にすべての頻拍が誘発され，安定して持続
すれば，頻拍の興奮伝導過程をマッピングして，リエント
リー回路の遮断，または頻拍発生源への焼灼が可能である
が（mapping可能［mappable］な心房頻拍），誘発されない
頻拍，持続しない頻拍などのmapping不可能な心房頻拍
に対しては，不整脈マッピングシステムで検出された異常
心筋組織による低電位領域や伝導途絶部位を通過する経
路を広範囲に焼灼する方法が推奨される301, 303）． 

CAの技術的進歩は著しいが，先天性心疾患に伴う心房
頻拍は CA後の再発率が比較的高く，薬物治療，ペーシン
グ治療，外科的治療とのハイブリッド治療を考慮しなけれ
ばならない場合もまれではない．
2.2.2
AF
先天性心疾患におけるAFの発症率は一般成人より高い

304）．その血行動態，過去の手術既往から若年で IARTを

発症し，難治性心房頻拍から発作性 AF，そして持続性
AFへと進行する 305, 306）．この進行は，抗不整脈薬内服の
有無に関連なく，抗不整脈薬のみでのコントロールは困難
である306）．さらに，AF発症後の心不全の合併率が一般
成人より高く，生命予後に関与する304, 307, 308）．そのため，
先天性心疾患のAFに対してはCAを含めた積極的な治療
が望まれる．
先天性心疾患に伴うAFは，器質的変化に起因するもの
が一般的であり，肺静脈以外の病的心房筋から発生する
AFが多数存在する . 右房負荷，冠静脈洞の拡大や，左房
負荷の要素，そして発作性か持続性かで，右房がより強く
関与しているか（right sided AF），左房がより関与している
のか（left sided AF）が異なる309, 310）．このように一般成人
と異なる機序のため，CAでの肺静脈隔離術だけでは無効
なことが多く，単純型先天性心疾患であってもCA後の再
発率が高いことが報告されている 311）．先天性心疾患にお
けるAFは CAのみでは治療困難で，アミオダロンなどに
よる薬物治療やペースメーカによる抗頻拍ペーシング治療
などの併用も考慮すべきである．
2.2.3
VT，VF
TOF心内修復術，Rastelli手術など修復術後は，心室切
開線や縫合線周囲が線維化をきたし，心室不整脈の発症要
因になる22, 312）．そのようなVTのCA治療は，心房頻拍の
場合と同様に，頻拍中の血行動態が安定するmappable 
VTに対してはリエントリー回路や発生源を同定し，回路
の遮断や発生源に対する焼灼を行う22）．不整脈機序を十分
に同定できない unmappable VTに対しては，心室ペーシ
ング波形が VT波形を再現できる部位の焼灼，低電位領域
や伝導途絶部位を通過する経路の広範囲な焼灼などの方法
を用いる313）．心室筋は心房筋よりも厚く，さらに瘢痕組織
が周囲に存在する場合には標的を完全に焼灼できないこと
があり，正常心におけるVTよりも難治性である．先天性
心疾患に伴うVTは，ほかの器質的心疾患に伴うVTに対
する治療方針と同様に，ICDの併用が原則である．

VFに対するCAの方法としては，トリガーになる心室
期外収縮を標的にする方法，Purkinjeネットワークや瘢痕
組織を焼灼する方法などが報告されているが，先天性心疾
患に伴うVFに対するCAは確立されていない．ICDの併
用が原則である．

2.3

CIEDs
CIEDsは経静脈ペースメーカ，リードレスペースメーカ，
両室ペースメーカ（心臓再同期療法［CRT］），経静脈植込
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み型除細動器 （TV-ICD），皮下植込み型除細動器（s-ICD），
植込み型心臓モニタなどの機器を指す．先天性心疾患にお
ける適応は，無作為化比較試験 （RCT）が行われておらず，
ほとんどのエビデンスレベルが Cである．実際の植込みの
際には，解剖学的に静脈から心へのアクセスが困難な症例
には経胸壁心外膜リード使用を検討する．心内短絡症例に
おいても，心内膜リードを使用すると血栓発生のリスクが
高くなるため 314），心外膜リードが適応となる．
2.3.1
ペースメーカ（推奨表 7）314a）

先天性心疾患では，発生学的に洞機能不全や房室伝導
障害を発症する病態，心内修復術などにより後天的に発症
する病態があり，ペースメーカ植込みの適応となる疾患の
解剖もさまざまである．さらに，先天性心疾患特有の問題
として，①洞性徐脈や房室非同期には，個々の患者に応じ
た心拍数・AV intervalの設定が必要であること，② Fon-
tan循環における洞性徐脈は無症状であっても積極的な
ペースメーカ植込みを考慮すべきであること，③ 周術期の
一過性房室ブロックが遠隔期に再発する場合があり，突然
死のリスクとなること，などがある．
複雑型先天性心疾患の心室リード位置は，心室同期性を
考慮して決定する．解剖を加味した上で，疾患ごとに検討
すべきであるが，現在は心外膜リード使用の場合には心尖
部植込みが推奨される315, 316）．His束や左脚領域ペーシン
グなどの刺激伝導系ペーシングに関しては，先天性心疾患
での報告が少なく，ガイドラインでの推奨には症例の蓄積
を要する．
2.3.2
ICD（推奨表 8）
アクセスルートや心内短絡などの経静脈心内膜リードの
制約がある先天性心疾患に対しては，センシングリードと
して心外膜リードを用い，ショックコイルを皮下・胸膜・
心外膜側に，電池を腹部に植込む方法が選択される317, 318）．
s-ICDは徐脈に対するペーシングと抗頻拍ペーシングが不
可であるが，開胸が不要で，心内膜リードに制約がある患
者に有用である319）．
先天性心疾患においても，心臓突然死二次予防での ICD
植込みは推奨クラス Iの適応であるが，一次予防に関して
は，症例数が寡少なため前向きRCTは困難であり，いま
だ大きな議論の余地が残る．
2.3.3
CRT（推奨表 9）
心臓非同期には房室間非同期，心室内非同期，および心
室間非同期がある．心臓非同期の原因疾患として，一般成
人では左室内非同期が主であることが多い．しかし，心室

形態や心不全の要因がさまざまである先天性心疾患患者に
おいては，房室間・心室内・心室間同期について一般成人
とは異なる視点を要する．さらに，先天性心疾患患者にお

推奨表 7　 先天性心疾患患者に対する恒久的ペースメーカの 
推奨とエビデンスレベル

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

徐脈頻脈症候群を含む症候性洞機能不全
（抗不整脈薬による洞機能不全も含む）の
患者に恒久的ペースメーカを植込む．

I C

Fontan術後の洞機能不全の患者に恒久的
ペースメーカを植込む． I C

症候性徐脈，心機能不全，低心拍出をと
もなう高度もしくは完全房室ブロックに
恒久的ペースメーカを植込む．

I C

先天性心疾患術後回復する見込みのない
高度もしくは完全房室ブロックに恒久的
ペースメーカを植込む．

I C

先天性心疾患術後遠隔期の高度または完
全房室ブロックに恒久的ペースメーカを
植込む．とくに周術期一過性房室ブロッ
クの既往がある場合．

I C

複雑型先天性心疾患にともなう洞徐脈で，
安静時心拍数が 40拍 /分以下，もしくは
3秒以上の心停止をともなう場合，恒久
的ペースメーカ植込みを考慮する．

IIa C

洞徐脈もしくは房室非同期により血行動
態が悪化する場合，恒久的ペースメーカ
植込みを考慮する．

IIa C

アブレーションが無効または不可な場合，
心房内リエントリー性頻拍治療のために
心房抗頻拍ペーシング機能つき恒久的
ペースメーカ植込みを考慮する．

IIa B

先天性心疾患周術期に一過性高度または
完全房室ブロックの既往があり，脚ブロッ
クを認め，原因不明の失神をともなう場
合， 恒久的ペースメーカ植込みを考慮す
る．

IIa B

先天性心疾患周術期一過性高度または完
全房室ブロックで，2枝ブロックが残存
する場合， 恒久的ペースメーカ植込みを
考慮してもよい．

IIb C

心内短絡がある場合，心内膜リードを植
込むべきではない（ただし，血行動態，
抗凝固療法の導入，シャント閉鎖の有無，
心内膜リードの代わりとなるリードアク
セスを個々に検討し，決定すること）．

III
Harm B

（日本循環器学会．2018 314a）より改変）
【改変箇所】2，5，8項目目を新規追加した．乳幼児・小児に関する
記載は省いた．Mindsの推奨グレードとエビデンスレベルを削除し
た．
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推奨表 8　 先天性心疾患患者に対する植込み型除細動器の推
奨とエビデンスレベル

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

VFまたは血行動態不安定な VT による心
停止からの蘇生患者で，心肺停止が不可
逆的原因による場合に，ICDを植込む．

I B

先天性心疾患患者で症状をともなう持続
性 VT がある場合に，ICDを植込む（カ
テーテルアブレーションや外科手術も治
療選択として考慮する）．

I B

原因不明の失神を繰り返す先天性心疾患
患者で，体心室駆出率 35%以下の心室
機能低下を認めるか，電気生理学的検査
で心室性不整脈が誘発される場合に，
ICDを考慮する．

IIa B

Fallot 四徴症術後の突然死のリスク因子 
（左室収縮または拡張障害，NSVT，QRS
幅 180ミリ秒以上，広範な右室の線維化，
電気生理学的検査での心室性不整脈の誘
発）が 3つ以上ある場合に ICDを考慮す
る．

IIa B

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

IIa C

VFの既往があるが，冠動脈が修復された
冠動脈起始異常に，ICDを考慮してもよ
い．

IIb C

12ヵ月以上の余命が期待できない場合，
ICDは推奨されない．

III
No benefit C

心移植，CRT，左室補助装置の適応とな
らない NYHA心機能分類 IVの薬物治療
抵抗性重症うっ血性心不全に，ICDは推
奨されない．

III
No benefit C

抗不整脈薬やカテーテルアブレーション
でコントロールできない，頻回に繰り返
す VT あるいは VFに，ICDを植込むべき
ではない．

III
Harm C

心内短絡がある場合，心内膜リードを植
込むべきではない（ただし，血行動態，
抗凝固療法の導入，シャント閉鎖の有無，
心内膜リードの代わりとなるリードアク
セスを個々に検討し，決定すること）．

III
Harm B

（日本循環器学会．2022 13）より改変）
【改変箇所】2項目目の推奨クラスを IIaから Iに変更した．11項目
目を追加した．

推奨表 9　 先天性心疾患患者に対する心臓再同期療法の推奨
とエビデンスレベル

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

体心室左室で，NYHA 心機能分類 II～ IV
の慢性心不全を呈し，LVEF 35%以下，
QRS幅120 ミリ秒以上の完全左脚ブロッ
クで洞調律の場合に，CRTを植込む．

I B

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

I C

体心室右室で，NYHA心機能分類 II～ IV
の慢性心不全を呈し，右室駆出率 35%
以下，右室拡大，QRS幅 120 ミリ秒以
上の完全右脚ブロックの場合に，CRTを
考慮する．

IIa C

単心室血行動態で，NYHA 心機能分類
II～ IVの慢性心不全を呈し，体心室駆出
率 35%以下，心室拡大，QRS幅 120 ミ
リ秒以上の単心室内伝導遅延（完全右脚
または左脚ブロック）がある場合に，
CRTを考慮する．

IIa C

NYHA心機能分類 I～ IVで，体心室駆出
率 35%以上，自己 QRS 幅の増大がなく，
40%以上の心室ペーシングが必要で，デ
バイスの新規植込みまたは電池交換を予
定している場合に，CRTを考慮してもよ
い（体心室心尖または中側壁からの
single site pacingは CRTの代替としう
る）．

IIb C

NYHA 心 機 能 分 類 I ～ IV で，QRS 幅
120 ミリ秒以上の体心室と同側の完全脚
ブロックで，進行性の体心室機能不全ま
たは拡大があり，心臓手術を予定してい
る場合に，CRTを考慮してもよい（とく
に CRT の際，心外膜リードが必要な場
合）．

IIb B

体心室右室で，NYHA心機能分類 I～ IV，
QRS幅120 ミリ秒以上の完全右脚ブロッ
クで，三尖弁逆流に対する外科的介入を
予定している場合に，CRTを考慮しても
よい．

IIb B

肺動脈弁下右室の著明な拡大と機能不全
があり，NYHA心機能分類 II～ IVの慢性
心不全を呈し，QRS幅 150 ミリ秒以上
の完全右脚ブロックがある場合に，CRT
を考慮してもよい．

IIb C

NYHA心機能分類 IVの慢性心不全を呈
し，重度の体心室機能不全があり，心移
植または人工心臓の装着を遅らせるまた
は回避を検討しうる場合に，CRTを考慮
してもよい．

IIb C

（次ページに続く）
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いては房室伝導障害・脚ブロックが若年で出現したり，心
室ペーシングを要したりすることで，QRS幅の増大を呈す
ることがある．その結果，心臓非同期を引き起こし，長期
的な経過で心不全が悪化する．日々の診療において，心臓
非同期への進展を防ぎ，QRS幅を増大させない治療戦略
を常に心がけるべきである．
このように，先天性心疾患患者におけるCRTの適応は
心室形態により異なる．体心室は左室，右室，単心室（血
行動態）に大きく分けられ 320, 320a），さらに肺動脈弁下心室
非同期の存在も考慮しなければならない 321, 322）．体心室右
室や単心室血行動態の場合には，左室とは異なる心室非同
期のパターンが存在するため，CRTの適応やリード位置に
ついては個々の解剖，心室非同期のパターンを考慮して決
定する320a 323, 324）．体心室右室と単心室血行動態に対する
CRTはエビデンスに乏しく，推奨クラスは低いが，体心室
左室よりも血行動態的に不利であるため，早期の導入が望
まれる．

2.4

外科治療
外科治療には，不整脈の原因に対する直達治療と，基礎
先天性心疾患に対する修復術による二次的効果を目的とし
た治療がある．一般成人の器質的心疾患に伴うAFに対す
る外科治療（両心房メイズ手術，左房メイズ手術，外科的
肺静脈隔離術）の効果や安全性については，すでに検討さ
れている．先天性心疾患に伴う不整脈に対する直達治療と
しての外科的介入には，AFに対する左房介入のほかに，
右房メイズ手術や副伝導路切断術，VTに対する不整脈基
質への介入などがある 325）．術中に介入すべき不整脈基質
の部位や術式については慎重に決定されるべきであり，術
前に EPSを行うことが推奨される．

3.

PH，Eisenmenger症候群

3.1

疫学
海外の報告では，肺動脈性肺高血圧（PAH）は成人先天
性心疾患の 5～ 10%に合併するといわれるが 326, 327），わが
国の右心カテーテル PAH基準を基にした成人先天性心疾
患外来通院患者レジストリからの報告では 3%であり，成
人先天性心疾患 PAH患者数は 5,000人程度と推定され
た 15）．

3.2

成人先天性心疾患に伴う PHの分類
シャント性 PAH（sPAH）は PHニース分類の第 1群に属
し，病因は左右シャント性高肺血流による肺動脈内皮障害
とされ，その病理組織像は特発性 PAH（IPAH）に酷似す
る 328）．肺心室房室弁より動脈側のシャント（VSDなど）の
大欠損孔では，大量の左右シャント（容量負荷）と体心室
側からの圧力負荷により早期に進行し，Eisenmenger症候
群に至りやすい．肺心室房室弁より静脈側のシャント（ASD
など）では容量負荷中心であり長期的にも PAHに至らない
ことが多いが，とくに大欠損では成人期になってから PAH
をきたすこともある．
成人先天性心疾患に伴うPHは，第 1群以外に，第 2～

5群まですべてにわたる（表 16）13, 329）．成人先天性心疾患
では体心室疾患の合併（第 2群），先天的，発育的，手術
侵襲による拘束性肺障害など肺疾患合併の頻度（第 3群）
が高い．診断を付けるときには，複数の PH病名が並ぶこ
とを想定して鑑別を行い，経過中に病名が追加されること
も念頭に置く必要がある．

3.3

診断
診断は，一般の PH診断法に準ずる．前述の通り，可能
性がある診断名（病因）を列挙しておくことが必要である
（図 3）330）．とくに先天性心疾患では，心臓カテーテル検査
や TTEに加え，造影 CT，心臓MRI，TEEを活用し，心
機能および解剖を詳細に評価することが有用である．

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

心不全以外の慢性疾患により身体機能が
制限されたり，12ヵ月以上の余命が期待
できない場合，CRTは推奨されない．

III
No benefit C

心内短絡がある場合，心内膜リードを植
込むべきではない（ただし，血行動態，
抗凝固療法の導入，シャント閉鎖の有無，
心内膜リードの代わりとなるリードアク
セスを個々に検討し，決定すること）．

III
Harm B

（日本循環器学会．2022 13）より改変）
【改変箇所】2項目目の推奨クラスを IIaから Iに変更した．

推奨表 9　（続き）
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3.4

治療

成人先天性心疾患における一般的なPHの治療について，
sPAHに絞って記載する（推奨表 10）329）．近年，未修復
シャント性 PAHに関する treat and repairの概念（PH治療
薬による内科的治療のうえ，基準を満たした症例にシャン
ト修復術を実施する）が普及し 197, 331），わが国では，積極
的に行われているのが実情である332）．そのエビデンスはい
まだ不十分ではあるものの，2023年に報告された連続 17
例で血行動態を著明に改善するという成績の基盤となっ
た treat and repair治療アルゴリズムを，図 4として提示
する333-335）．本治療を考慮する場合，経験のある施設にコ
ンサルトするのが基本である．

3.5

遺伝子異常
PAHの疾患原因遺伝子として，bone morphogenetic 

protein receptor type II（BMPR2）をはじめとした 17遺伝
子が報告されている336）．このなかで，BMPR2や SOX17
に関して先天性心疾患を伴う PAHとの関連を示唆する報
告があり337, 338），その病的バリアントが成人先天性心疾患
-PAHの発症や進展，薬の反応性に影響する可能性も考え
られる．今後，症例の蓄積と詳細な解析により，遺伝的背
景を含めた成人先天性心疾患 -PAHの病態の理解が進むこ
とが望まれる．

4.

カテーテル治療

4.1

ASD
ASD のカテーテル治療（ASDO）の適応は，①二次孔型 

ASD，② 欠損径が 38 mm以下，③（Qp/Qsに関わらず）
右室の容量負荷あり，もしくはASDが奇異性塞栓に関連
あり，④（原則として）前縁を除く欠損周囲縁が 5 mm以
上，である．従来のナイチノールのメッシュで構成された
2種類の閉鎖栓デバイス（Amplatzer Septal Occuluder, 
Figulla Flex II ASD Occuluder）に加え，2021年 8月より
心房中隔部の構造に多孔性の ePTFE膜がフィットするデ
ザインのGORE®CARDIOFORM ASD Occluderが加わっ
た 339, 340）．デバイスによる心臓壁のびらん穿孔（erosion）
発生率の低下が報告されており，本デバイスにより大動脈
周囲縁欠損においてもASD閉鎖がより安全に行われるこ
とが期待される341）． 

ASDOの閉鎖栓の選択においては，サイジングバルーン
を用いた欠損径の計測が推奨される．原則として全身麻酔
下で実施されるが，局所鎮静麻酔下に心腔内エコーガイド
で治療が行われることもある．Erosion，デバイス偏位予測
に欠損周囲縁の評価は重要であり，術中に心腔内エコーガ
イドで治療を行う場合においても，術前に必ず TEE による
形態評価を行う．閉鎖術後は抗血栓療法として 6ヵ月間の
アスピリン服用を行う．

ASDOは，米国およびわが国における報告によると，外
科手術と比べて合併症の発生率が有意に低い．このため，
形態的に経カテーテル治療が可能な ASD に対しては
ASDOが第一選択となる．ASDOによる重篤な合併症と

表 16　 成人先天性心疾患に合併する肺高血圧 
（2018年ニース分類を基調とする）

第 1群　肺動脈性肺高血圧（PAH）
1．先天性心疾患関連の PAH（シャント性 /シャント疾患関連

PAH: sPAH）
1.1　短絡修復術後

・術直後から残存・悪化した PAH
・術後長期経過後に顕在化（発症）した PAH

1.2　小さな（restrictive）短絡を合併した PAH
1.3　 未修復の大きな（non-restrictive）短絡残存による PAH

（Eisenmenger症候群に至っていない）
1.4 　 Eisenmenger症候群 大きな短絡による PAHの終末像，

著明に上昇した肺血管抵抗により体血圧と同等の PHを
呈し，相当量の右左短絡（逆短絡）による低酸素血症（チ
アノーゼ）をきたしている状態

第 2群　左心系疾患に伴う肺高血圧
体心房圧・肺静脈圧が上昇する病態 : 先天性左心系疾患（左室流
出路 /流入路狭窄，僧帽弁疾患），術後遠隔期の合併症，体心室
系の弁膜症，心室肥大，虚血，拘束性，収縮性心膜炎，術後肺静
脈狭窄などの病態を含むが，いまだ解明されていない病態も多い．

第 3群　呼吸器疾患に伴う肺高血圧
低酸素・高拍出が病態である PHに肺疾患が存在した場合にはそ
の関与を考える必要が生じる．
肺低形成，Down症候群，気管支肺異形成に加えて側弯や後天性
肺発育障害，COPDなどの合併も問題となる．

第 4群　肺動脈閉塞性肺高血圧
先天性末梢性肺動脈狭窄の合併に加え，高齢になると慢性血栓塞
栓性肺高血圧（CTEPH）の合併にも念のため注意する．

第 5群　原因がはっきりしていない肺高血圧
主要体肺側副動脈などによる区域性 PH（sPAH類似と考えられ
る），Scimitar症候群，Hemitruncusなど Fontan循環における
肺血管抵抗が上昇し循環不全を呈する状態（PAH類似とも考えら
れている）．

（日本循環器学会．2022 13）, Humbert M, et al. 2022 329）を参考に作表）
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図 3　成人先天性心疾患 ‒肺高血圧診断のフローチャート
（Humbert M, et al. 2022 329）より作図）

PH が疑われる症状，病歴，手術歴（シャントの存在），身体所見

心エコー図で PH の可能性
肺心室房室弁逆流ピーク血流速 ＞2.9 m/s（とくに 3.4 m/s 以上）やほかの PH を示唆する所見

高い

低い PH の除外
ほかの原因探索または経過観察

PH の一般的原因探索
・	血液検査（各種抗体検査，BNP，血液ガスなどを含む），心電図，胸部 X 線，呼吸機能検査（DLco 含む），換気血流シンチ

グラム
原疾患に応じて解剖学的な異常の確認
・	胸腹部造影 CT（冠動脈撮影を含む）: 全身の形態的先天性異常（シャントなどを含む）ならびにその他の合併症のチェック
・	心臓 MRI による主要血管・弁口血流（逆流量）測定ならびに心室シネ撮影による心機能評価
・	必要に応じて経食道心エコーを行う
その他の合併症の評価

両心カテーテル検査（右心カテ : 圧測定，Oxymetry run，左心カテ : 体心室圧力測定，体心室造影，冠動脈造影）
第 4 群 PH 合併の疑いがあれば肺動脈造影も実施する

PH 確定（mPAP ＞ 20 mmHg）→ PHの病型診断

PH の除外

第 2 群 PH 合併の診断
mPAWP ＞ 15 mmHg
かつ PVR ＞ 2 WU

（PVR ≦ 2 な ら 第 2 群
PH の診断）

第 3 群 PH の合併 / 診断
%FEV1 ＜ 60%，%FVC ＜ 70%
CT での気道，肺実質病変による
閉塞性および / もしくは拘束性障
害の診断

第 4 群 PH の 合 併 / 診
断シンチグラムで換気
に異常のない血流の区
域欠損や肺動脈造影所
見

第 5 群 PH の合併 / 診断
原疾患，手術歴，造影
CT での解剖学的評価

第 1群シャント性 PAHの診断
・	PVR ＞ 2 WU による precapillary PH すなわち PAH の存在の診断
・	シャントが十分大きいことを示す（non-restrictive size: ASD 径 20 mm 以上，VSD 径 10 mm 以上など）
・	シャントによる高肺血流の証明または既往（高い肺動脈酸素飽和度の既往）/Eisenmenger の場合には PVR 値に応じた逆シャ

ント化を示す
ほかの第 1群 PAH内での合併症診断
・	各種自己抗体などによる膠原病の診断 - 膠原病に伴う PAH の合併の疑い（治療的診断以外での除外は難しいことも多い）
・	腹部エコー，Fibroscan，肝 dynamicCT，血液データ（血小板数など肝硬変を示唆する所見，肝炎ウイルスなど）- 門脈圧

亢進に伴う portal PAH（PoPAH）
・	その他，PH 関連遺伝子異常，遺伝性 PAH 家族歴，PH 関連薬剤使用歴，HIV 感染症などによる PAH 合併に注意する
・	小シャント合併以外ほかの PAH の可能性がない場合は特発性肺動脈性肺高血圧の診断・治療に準じる（表 16）
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してデバイスの脱落（約 0.5%），不整脈，脳血管塞栓など
が報告されている 343-347）．Erosion発生は治療後 3日以内
が多いが，まれに遠隔期にも発生する（約 0.2%）348-350）．
高齢者は心房性不整脈や房室弁逆流の合併頻度が若年
例よりも高い．高度の左室拡張障害が疑われる症例には，
サイジングバルーンを用いたASD一時閉鎖試験時や，デ
バイス留置後に肺動脈圧楔入圧のモニター等で慎重な管理
を行う351-355）．
近年，AFに対するCA治療の有効性・安全性が確立し
た．AF合併ASD症例はASDO前にCAを行い，その後，

段階的にASDOを行う治療戦略がとられることがある356）．
また高度 PHを合併したASDに対して薬物療法と本治療
デバイスを用いた treat and repairがわが国から報告されて
いる（図 4）333-335）．

4.2

PR
TOFを含む右室流出路異常をきたした先天性心疾患に
対する外科的手術は，わが国において高い安全性が報告さ
れてきた 357）．しかし術後遠隔期に再手術が必要となる場

推奨表 10　成人先天性心疾患 ‒肺高血圧の臨床分類と治療に関する推奨とエビデンスレベル

臨床分類 推奨
クラス

エビデンス
レベル

シャント修復術後残存 PAH
IPAHに準じてリスク評価を行い，積極的な多剤併用療法を行い，リ
スクを下げる． I C

シャント未修復 小 さ な（restrictive）
シャントを合併した
PAH

薬剤反応性を確認し，反応がある場合，専門施設での詳細な心機能，
血行動態評価の後にシャント閉鎖を考慮してもよい． IIb C

シャント閉鎖に関する対応以外は IPAHに準じて考慮してもよい． IIb C
大きなシャント起因の
PAH
（Eisenmenger症候群
に至っていない）

ASD，VSD，PDAの患者では PVR＜ 3 WUであればシャント閉鎖
を行う．※ I C

ASD，VSD，PDAの患者で PVR 3～ 5 WUの場合，経験のある施
設でシャント閉鎖を考慮する．※　 IIa C

ASD患者で PVR＞ 5 WUのとき，PAH治療薬にて PVR＜ 5 WUま
で低下した場合，シャント閉鎖を考慮してもよい． IIb C

VSD，PDA，その他の複雑な成人先天性心疾患の患者で PVR＞ 5 
WUの場合のシャント閉鎖は，シャント性 PAH治療経験の豊富な専
門施設での詳細な心機能，血行動態評価の後に考慮してもよい．

IIb C

ASD患者で PAH治療薬使用後にも PVR＞ 5 WUの ASDの閉鎖に
関しては，その後の検討は ACHD-PAH治療経験の豊富な専門施設で
の心機能・血行動態などの必要な評価のもとで考慮してもよい．

IIb C

Eisenmenger症候群 リスクアセスメントを行い低リスクを目指して 1剤ずつ PAH治療薬
を考慮する． IIa  B

ERAは症状のある Eisenmenger症候群に対して運動耐容能と予後を
改善させるために第一選択薬として用いる． I B

全身管理は必須，とくに鉄欠乏の患者には鉄の補充を考慮する． IIa C
在宅酸素療法を考慮する． IIa C
Eisenmenger症候群で高リスク群にある患者に対しては ERAから開
始し，ほかの経口薬，吸入薬，皮下注薬，静注薬の順で逐次併用療法
を考慮してもよい．

IIb C

Eisenmenger症候群での妊娠をするべきではない． III
Harm C

薬剤不応性重症 Eisenmenger症候群に対するシャント閉鎖を行うべ
きではない . 

III
Harm C

薬剤不応性重症 Eisenmenger症候群に対する肺移植（＋心内修復術）
もしくは心肺同時移植の可否を考慮する． IIa B

※ 複雑型先天性心疾患の場合は経験の豊富な専門施設で行う
（Humbert M, et al.  2022 329）より作表）
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合が多い 58, 358, 359）．近年，本患者群を対象に経カテーテル
的肺動脈弁留置術 /置換術（TPVI/TPVR）の有用性が報
告され，わが国では 2021年に SAPIEN 3弁，そして
2023年に Harmony™弁が保険収載された 360, 361）．欧州と
は異なり，わが国においては Harmony™を用いた TPVI
に関するデータが少ないことから，デバイス導入当初は，
周術期リスクの高い症例に限るという議論がされた．しか
し，成人先天性心疾患患者は若年者が多く，再手術であっ
ても周術期死亡率は低い 357）．また再手術のリスクを客観
的に評価する手術リスク予測モデルが欧州から報告されて
いるが，十分な情報とは言い難い 137）．したがって現段階
では，経カテーテル治療の解剖学的な妥当性，治療後の予

想されるQOLの改善，周術期合併症によるQOL低下の
リスク，生涯の心臓手術回数を考慮した治療プラン，本人
の治療希望等を鑑みて，多職種ハートチームで総合的に議
論し，「TPVIが最善である」と判断された症例が適応とな
る．TPVIは外科生体弁や右室流出路再建後の機能不全に
補完的に働き，外科手術の耐久性を延長させる治療という
見方もされており，決して外科手術と対立する治療ではな
い 197）．治療介入時期については，右室流出路不全に対す
る外科手術の適応と同様に考える 362）．SAPIEN 3弁は
Harmony弁とは異なり，右室流出路に直接留置すること
は推奨されていない．また，右室流出路再建に用いられた
グラフト機能不全に対する SAPIEN 3弁留置に関しては

図 4　成人先天性心疾患－肺動脈性肺高血圧の treat and repairのアルゴリズム
（Yao A, et al. 2016 333），八尾厚史，ほか．2019 334），八尾厚史，ほか．2023 335）より作図）

経験豊富な専門施設へ紹介

Eisenmenger 症候群か否かの判断
（右心カテーテル検査で判断することが望

ましいが，ときに臨床的な判断となる）

Yes

 No

Eisenmenger 症候群に対する治療
PAH 治療薬を症状に応じて 1 剤 1 剤加えていく．薬剤効果判定には，
右心カテーテルは必須ではないが，チアノーゼ軽快（動脈血酸素飽和
度の著明な改善［SpO2 ＞ 90%］など）や MRI での左右優位のシャント
所見への改善が見られた場合には，右心カテーテル検査を行う．基本
的には，シャント閉鎖の可能性は期待できない．症状に基づかない計
画的な初期多剤併用は，低血圧，喀血など副作用の発現が危惧され，
原則推奨されない．

・	PVR ＜ 7.5 WU
・	シャント閉鎖後の推定平均肺動脈圧
＜ 35 mmHgを満たすか？

シャント閉鎖直後の推定平均肺動脈圧
＝ PVR × Qs（体血流量）＋肺動脈楔入
圧

シャント閉鎖可能性大と判断のもとで，以下の項目をチェックする
・	 心臓 MRI による肺心室機能が十分保たれている（RVEF ＞ 40%）
・	 PAH 治療薬を少なくとも 1 剤加え血行動態が改善することを確認
効果が十分でない・はっきりしない場合は，もう 1 剤追加し，血行動
態の改善を確認した上で，シャント閉鎖の計画を立てる
以下の検査結果も経皮 / 外科的シャント閉鎖適応に考慮する
・	ACHD心臓MRI 検査 : Qp/Qs，両心室機能・弁逆流の定量
・	冠動脈造影 CT 検査 : 冠動脈病変の有無，部分肺静脈還流異常など

見落とされたシャントや体肺動脈シャントの有無
血管反応試験陽性か？
・	一酸化窒素（20 ppm）吸入
・	100% 酸素吸入・酸素 15 L/min

マスク
— 25% 以上の PVR 低下

PAH 治療薬 1 剤投与（治療的肺動
脈血管反応テスト）
PAH 治療薬 1 剤を投与し，一定期
間経過を観察し，血行動態を再評
価する．

経口薬 3 剤投与でも改善が十分で
ない / 不明瞭の場合は，静注製剤
使用および部分的閉鎖術や肺動脈
ハンディングの適応など個々の症
例で検討をする

2 段階閉鎖選択時には段階的に外科的 / 経皮的シャント閉鎖術実施に
て Qp を軽減してその効果を血行動態的に評価する
例えば，
・	心房中隔欠損の縮小術による PAH のさらなる改善
・	心室中隔欠損症に対して肺動脈ハンディング /ASD-conversion な

どの Qp 軽減術（肺動脈降圧）の併用
・	複数のシャントが存在する場合に一部シャントの閉鎖による Qp 軽

減効果の確認

シャント閉鎖を施行し，閉鎖後は投薬を継続・強化した上で，
以後は基本 IPAH治療指針にしたがい治療を継続する
定期的にMRI（＋必要に応じて心カテーテル）による経過観察が
重要

 No

 No

Yes

Yes
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データが少なく，治療は特定のグラフトや生体弁のみに限
られる．

TPVIによる重篤な合併症は，院内死亡 0.2～ 0.6%，重
篤な合併症 3.9～ 10%と報告されている 363, 364）．施設として
TPVI治療を開始後，初期に合併症が多い傾向にある 365）．
TPVI特有の合併症として，右室流出路での弁拡張による
（主に左）冠動脈閉塞のリスクが報告されている．肺動脈バ
ルーン拡張時に冠動脈選択造影を行うことで弁留置時の冠
動脈閉塞の可能性を評価することができるが，近年は心電
図同期下 CTで右室流出路の形態評価と共に，冠動脈と右
室流出路の位置関係を評価することが多い．本治療の実施
にあたっては，経カテーテル的心臓弁治療関連学会（THT）
協議会が，経カテーテル肺動脈弁留置術（TPVI）管理委員
会に委託し，施設基準と術者基準を管理している．

4.3

PDA
左心系容量負荷による心不全，PH，心房性不整脈を伴
う症例，心雑音を有する PDAは，閉鎖治療の適応となる．
直径 2.0 mm 以上の動脈管は AMPLATZER™ Duct  
Occluder （ADO）の治療対象である 366, 367）．診断には造影 

CTの有用性が高く，動脈管の形態や石灰化の分布の評価
に優れている．治療後の抗血小板療法は不要であり，MRI
にも対応している．石灰化病変や抗凝固療法併用例は，治
療後も残存短絡が遷延しやすく，術後の溶血や高カリウム
血症に注意する．

4.4

房室弁逆流（僧帽弁および TR）
成人循環器疾患において，MRに対するMitraClip®を
用いた経カテーテル僧帽弁形成術（M-TEER）の有効性が
示されている 368）．とくに二次性MRに対するM-TEERは，
薬物療法に比べて有意に生命予後・QOLを改善すること
が示されており，米国の治療ガイドラインでは，解剖学的
基準を満たす症例においてはM-TEERの推奨度が外科手
術よりも高い．M-TEERのような経中隔インターベンショ
ンにおける医原性 ASDにより右左短絡で低酸素血症を生
じた場合は，緊急閉鎖を考慮する369）．また近年，欧米では
TRに対する経カテーテル三尖弁形成術（T-TEER）が用い
られており，わが国の成人先天性心疾患に対しても期待さ
れている．

第5章　妊娠・出産，中絶，避妊

第 5章および第 6章の詳細は，日本循環器学会 /日本産
科婦人科学会合同ガイドライン「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（2018年改訂版）」370）

を参照されたい．

1.

プレコンセプションケア ･カウン
セリング
先天性心疾患を有する女性に対する妊娠についての情報
提供は，個々の成熟度にもよるが，十代から開始すること
が好ましい．また，具体的に妊娠を考える際に，事前に循
環器精査とカウンセリングを行うことは，さまざまな点で

有利である．妊娠中にはできるだけ避けた方がよい検査を
行うことが可能で，より精度の高い妊娠リスクの評価がで
きる．本人家族が妊娠とそのリスクについて正しい知識を
得ることは，不要な妊娠中絶の回避や，よりよい周産期管
理につながる．
妊娠リスク評価としては，modified（WHO）分類（表
17）を基本とし，これにわが国の現状を加味した概念が
もっとも適切であると考えられる 167, 370, 371）．ほかに，妊娠
リスクについてのスコアリング評価法として，Cardiac 
Disease in Pregnancy（CARPREG）IIスコアや ZAHARA
スコアの有用性が報告されている372, 373）．ZAHARAスコ
アは，先天性心疾患を有する女性を解析対象として作成さ
れており，先天性心疾患を有する女性に，より適合した妊
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娠リスク評価法といえる．また，運動耐容能検査も，母児
合併症を予測するうえで有用である374）．プレコンセプショ
ンケア・カウンセリングでは，妊娠による母児リスク，産
後～育児期の母体リスク，妊娠が母体長期予後に与える影
響，遺伝的要素，薬物治療を含めた周産期管理方針，場合
によっては，避妊，不妊治療などの情報を提供する167, 370）．
前述のmodified WHO分類クラス IIIもしくはクラス IV
に該当する症例では，専門医によるカウンセリングが推奨
されている167）．妊娠高リスク症例では，事前の循環器精
査とカウンセリング時から多職種にわたる専門チームが関
与し，症例に合わせた方針（妊娠や避妊など）や周産期管
理計画を立てる．

2.

母体循環変化と心血管合併症

妊娠・分娩時には循環に影響を与える生理的変化がみら
れ，妊娠経過に伴いさらに変化する．これらの変化は，胎
児への安定した酸素供給のための合理的変化であるが，母
体循環には負荷となる．もっとも影響を与える循環血漿量
の変化は，妊娠初期から始まり，妊娠 28週～ 32週に最大
となり，非妊娠時の 1.5倍に達する．COは妊娠 20～ 24

週に最大となり，その後も同レベルで維持される．妊娠前
半ではおもに 1回 COが，妊娠後半ではおもに心拍数が増
加することによって，COが増加する375）．分娩時には子宮
収縮に伴い，およそ 300～ 500 mLの血液が子宮から体循
環へと移行する．また，分娩直後には子宮による下大静脈
の圧迫の解除，産後の子宮収縮により心臓への還流が約
1,000 mL増加する376-378）．全身の血管抵抗は妊娠初期より
低下し，妊娠中期には最低値をとる．妊娠後期には上昇す
るが，妊娠前よりは低下したままである．血管壁はエスト
ロゲン，エラスターゼなどの影響で脆弱化する．妊娠によ
り，凝固因子は増産・活性化される．
このような循環変化を背景に，先天性心疾患合併妊娠で
は非妊娠時よりも心不全，不整脈，血栓塞栓症などの母体
心血管合併症リスクが高い．とくに，非チアノーゼ型心疾
患よりもチアノーゼ型心疾患，単純型よりも複雑型先天性
心疾患を有する女性では合併症リスクが高い 379）．同様に，
早産や低出生体重などの産科的または児のリスクも，一般
コホートより高い 379, 380）．また，先天性心疾患を有する女
性において，周産期の心血管合併症は，分娩後より早期の
心血管合併症の予測因子である381）．そのため，慎重な産
後の経過観察が求められる．

表 17　modified WHO分類による先天性心疾患ごとの妊娠リスク
リスク
分類 妊娠リスク 好ましい

診療体制 該当疾患

I
母体死亡率の増加なし
母体合併症率の増加なしもしくは軽度増加

地域病院 ・ 軽度肺動脈狭窄 /動脈管開存 /僧帽弁逸脱
・ 良好な単純病変修復術後（心房中隔欠損，心室中隔欠損，
動脈管開存，肺静脈還流異常など）

II
母体死亡率の軽度増加と母体合併症率の中
等度増加

地域病院 ・ 経過良好で合併症のない未修復心房中隔欠損 /心室中隔欠
損
・Fallot四徴修復術後

II～ III
母体死亡率と母体合併症率の中等度増加 高次病院 ・軽度左室機能低下（左室駆出率＞45%）

・大動脈二尖弁（大動脈拡張＜45 mm）
・大動脈縮窄症術後

III

母体死亡率の有意な増加と母体合併症率の
重度増加．専門家の妊娠前カウンセリング
が必要．妊娠の際には専門チームの診療が
必要

循環器疾患合併妊娠
のエキスパート病院

・体心室右室
・良好な状態で合併症のない Fontan術後
・未修復チアノーゼ疾患
・その他の複雑型先天性心疾患
・大動脈二尖弁（大動脈拡張 45～ 50 mm）

IV

母体死亡率の極度の増加と母体合併症率の
重度増加．妊娠は禁忌．妊娠の際は中絶を
考慮．妊娠継続の際は，IIIに準ずる

循環器疾患合併妊娠
のエキスパート病院

・肺動脈性高肺血圧症
・重症心機能低下（左室駆出率＜35～ 40%, ＜30%， 
　NYHA心機能分類 III～ IV度）
・大動脈二尖弁（大動脈拡張＞50 mm）
・重症未治療大動脈縮窄
・機械弁置換後

（Regitz-Zagrosek V, et al. 2018 167），日本循環器学会，日本産科婦人科学会．2018 370），Canobbio MM, et al. 2017 371）を参考に作表）
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3.

避妊

「心疾患患者の妊娠・出産の適応，管理に関するガイド
ライン（2018年改訂版）」では，妊娠の際に厳重な注意を
要する，あるいは妊娠を避けることが強く望まれる心疾患・
病態として「PH（Eisenmenger症候群），流出路狭窄（大動

脈弁高度狭窄平均圧＞40～ 50 mmHg），心不全（NYHA
心機能分類 III～ IV度，LVEF＜35～ 40%），Marfan症
候群（上行大動脈拡張期径＞40 mm），機械弁，チアノー
ゼ型心疾患（SpO2＜ 85%）」があげられている370）．妊娠を
望まないときには確実な避妊が推奨されるが，避妊薬の投
与に伴う血栓リスクなど，先天性心疾患を有する女性にお
いては特別な配慮が必要である．表 18に避妊法ごとの特
徴と注意点を示す 167, 370, 382）．

表 18　各避妊方法の特徴と 1年後の妊娠率（パール指数），使用を注意すべき疾患

特徴

1年後の妊娠率
（パール指数）

使用を注意すべき疾患・病態
一般的な
使用

完璧な
使用

卵管結紮 永久不妊術であるが，再疎通は困難． 0.5 0.5

プロゲステロン徐
放性子宮内避妊シ
ステム

子宮内膜の菲薄化と頚管粘液の減少を促し，排卵は抑
制しないが，着床を妨げることで高い避妊率を有す
る．また，月経量が減るため，過多月経の治療にもな
る．手術操作は比較的安全であり，抜去すれば再び妊
娠が可能である．骨盤内感染症や感染性心内膜炎のリ
スクがあり，発症時は除去する．

0.1 0.1
感染性心内膜炎の高リスク患者
肺高血圧症（挿入時に迷走神経反射
のリスク）

低用量エストロゲ
ン含有避妊薬

完璧な使用下に避妊効果は高いが，副作用として水分
貯留，血栓症，血圧上昇などが問題である．チアノー
ゼ型心疾患では血栓の発症が多い．Eisenmenger 症
候群では心機能悪化とチアノーゼの増強がみられ，血
栓症による死亡例が報告されている．

3～ 8 0.1

血栓症の高リスク患者には使用禁忌
である（血栓性静脈炎，肺塞栓症，
脳血管障害，冠動脈疾患，35 歳以
上で 1 日 15 本以上の喫煙者，肺高
血圧症または心房細動を合併する心
臓弁膜症の患者など）．

プロゲストーゲン
単剤避妊薬

排卵阻害作用がないため，毎日ほぼ同時刻に使用しな
くてはいけない．血栓リスクを高めない点から，エス
トロゲンを用いた避妊法にくらべて安全である．

5～ 10 0.5

コンドーム
確実に正しく装着していれば一定の避妊効果は得られ
るが，パートナー任せになるので確実性がない．性感
染症予防に，ほかの避妊法との併用が推奨される．

15～ 32 2～ 26

パートナーの避妊
手術（精管結紮術）

パートナーの女性が予後不良となることもあり，積極
的にはすすめられない． 0.15 0.15

（Regitz-Zagrosek V, et al. 2018 167），日本循環器学会，日本産科婦人科学会．2018 370），Thorne S, et al. 2006 382）を参考に作表）
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第6章　月経困難症，不妊

1.

月経困難症

月経困難症は月経期間中に月経に随伴して起こる病的症
状をいう．症状は下腹部痛，腰痛，腹部膨満感，嘔気，頭
痛，疲労，脱力感，食欲不振，イライラ，下痢，憂うつな
ど多岐にわたる．月経困難症は機能性月経困難症と器質性
月経困難症に分類される．機能性月経困難症の発生には子
宮内膜で産生されるプロスタグランジン（PG）が関与する．
PGはそれ自体が痛みの原因となる物質であり，さらに，子
宮筋を過剰収縮させることにより痛みを発生させる．よっ
て治療の第一選択として，PG合成阻害薬であるNSAIDs
が使用される．さらに低用量エストロゲン・プロゲスチン
配合薬，レボノルゲストレル放出子宮内システム（LNG-
IUS）の使用が推奨される383）．低用量エストロゲン・プロ
ゲスチン配合薬（Low does Estrogen Progestin: LEP）は，
血栓症の高リスク群には使用禁忌である．循環器疾患を有
する女性に対しては，WHO分類 384）に基づいて使用の可
否を判断する．LEPの使用禁忌は，抗凝固療法が行われ
ていないAF，AFL，機械弁置換術後（ワルファリン投与
例を含む），PH，肺血管疾患，左心房の拡大＞4 cm，
Fontan循環（ワルファリン投与例を含む），チアノーゼ型
心疾患（ワルファリン投与例を含む），肺動静脈瘻，抗凝固
療法が行われていない血栓症既往，左心室機能低下（EF
＜ 30%），冠動脈疾患である384）．一方，LNG-IUSは抗血
栓性を有し 385-387），月経困難症に対する有効性も確認され，
保険適用されている．心疾患患者への使用の安全性を示し
た報告もみられる388）．
器質性月経困難症は，表 19に示すような疾患や状態が
月経困難症を引き起こしている場合である．先天性の子宮
形成異常は月経が開始して初めて気づくことが多く，あら
かじめ診断されていることは少ない．思春期から性成熟期
では子宮内膜症が原因となる頻度が高い．治療は卵巣の嚢
胞性病変を伴わない場合にはNSAIDs，LEP，プロゲスチ
ンを第一選択，GnRHアゴニスト，ダナゾールを第二選択

として投与する383)．低用量エストロゲン・プロゲスチン配
合薬の投与は注意が必要である．プロゲスチンは，ジドロ
ゲステロンとジエノゲストが保険適用されているが，とも
に抗血栓性はなく，長期投与が可能である．
近年，月経困難症の治療介入は早期に行うことが勧めら
れている．思春期周辺で学業やスポーツに集中できないな
ど，その影響は少なくなく，産婦人科医への紹介は早期で
あることが望ましい．

2.

不妊症

不妊症とは，「生殖年令の男女が妊娠を希望し，ある期
間避妊すること無く性交渉をおこなっているのにもかかわ
らず，妊娠の成立を見ない場合を不妊といい，妊娠を希望
し医学的治療を必要とする場合」と定義され，この期間を
日本産科婦人科学会は 1年間としている389）．女性年齢の
進行とともに不妊の割合も増加する．循環器疾患では
Fontan循環で月経不整の頻度が高いことが知られてい
る 390, 391）．卵管因子，卵巣因子，子宮因子，免疫因子のい
ずれが関与しているかを診断するために，順序立てて検査
が行われるが，10～ 30%は原因不明である．また，1/4
は男性不妊である．検査で子宮頚管が刺激を受ける場合，
副交感神経反射による徐脈が出現することがある．一般的
に治療は非侵襲的なものから開始され，タイミング療法，
人工授精，体外受精へとステップアップする．排卵障害が
ある場合には排卵誘発が行われるが， 卵巣過剰刺激症候群
（OHSS）には注意が必要である．OHSSの重症例では大量
の腹水・胸水が貯留し，体液の喪失から循環血漿量の低下
が出現する392）．静脈環流量の低下への耐容能力が低い場
合には，容易に循環が破綻する可能性がある．また，
OHSSの本態は高エストロゲン状態であり，循環血漿量の
低下と相まって血栓を形成する恐れがある．不妊治療が奏
効してその周期で妊娠した場合にはOHSSは重篤化する．
表 20 392）に示すOHSSのリスク評価を事前に行い，また，
治療中にもリスクが高まったと判断した場合には速やかに
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1.

発生頻度

先天性心疾患は，生命に直結するmajor anomalyのな
かで，中枢神経系の異常に次いで 2番目に頻度の高い先天
異常といわれている．わが国における先天性心疾患の頻度
は 1,000人の出生に対して 10.6人と報告され，欧米では，
1,000人の出生に対して 4.1～ 10.2人であり，明らかな人
種差は認められない 393-395）．わが国における先天性心疾患
の発生頻度は，1980年代の調査では 1.06% 393），2015～
2021年の調査では 1.3～ 1.4%であった 396）．ただし，先
天性心疾患の表現型は多彩であり（表 21）394, 396-398），成因も
単一ではない．

2.

遺伝的要因

先天性心疾患の遺伝的要因として，染色体異常（染色体
数の異常，欠失，重複など）が約 8%，単一遺伝子病（病因
遺伝子の点変異，欠失など）が約 5%，環境的要因として
母体の感染，全身病，薬などが約 2%，残りの約 85%は成
因不明で，複数の疾患遺伝子群による遺伝的要因と環境的
要因の相互作用による多因子遺伝と考えられる399）．最近で
は，染色体異常症候群（染色体の数的異常・大きな構造異
常 : chromosomal abnormalities）13%，染色体微細欠失を
含む遺伝子コピー数異常（copy number variants: CNV）
15%，単一遺伝子疾患（single gene disorders）12%，残り
60%は成因不明（複数の遺伝的要因および環境的要因）と
説明され，遺伝的要因が徐々に解明されている400）．

卵胞刺激を中止する必要がある．体外受精を行う場合には
採卵が必要になる．腟から穿刺針を刺入して卵巣から卵子
を採取するこの手技では，疾患によっては IE予防のため
の抗菌薬投与が勧められる370）．抗凝固療法が行われてい

る場合には，その内容によっては一時的に中断するなどの
特別な処置が求められる場合がある．生殖補助医療を行う
施設には必ずしも循環器専門の医師がいるわけではないた
め，綿密な情報共有が必要である．

表 19　器質性月経困難症の原因となる疾患・状態
子宮内膜症

先天性子宮形成異常

子宮頚管狭窄

卵巣嚢腫

子宮筋腫

子宮腺筋症

骨盤内炎症性疾患

表 20　卵巣過剰刺激症候群のリスク因子

ベースラインリスク因子 卵胞刺激中因子

多嚢胞性卵巣症候群
卵巣過剰刺激症候群の既往
胞状卵胞数＞ 24個
抗ミュラー管ホルモン＞ 3.4 ng/mL

10 mm以上の卵胞＞17個
エストラジオール＞3500 pg/mL

採卵数＞15個

（Practice Committee of the American Society for Reproductive Medicine American 
Society for Reproductive Medicine. 2023 392）より）
©2023 American Society for Reproductive Medicine, Published by Elsevier Inc.
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表 21　先天性心疾患の疾患（表現型）別の発生頻度

Rellerら van der Lindeら JSPCCS 松岡ら

 心室中隔欠損 （41.8%）  心室中隔欠損 （26.2%）  心室中隔欠損  （39.1%） 心室中隔欠損 （32.1%）

 心房中隔欠損  （13.1%）  心房中隔欠損 （16.4%）  心房中隔欠損  （23.7%）  Fallot四徴  （11.3%）

 肺動脈狭窄  （5.5%）  動脈管開存 （8.7%）  動脈管開存  （11.6%）  心房中隔欠損  （10.7%）

 Fallot四徴  （4.7%）  肺動脈狭窄 （5.0%）  肺動脈狭窄  （6.5%）  完全大血管転位 （4.3%）

 大動脈縮窄  （4.4%）  Fallot四徴 （3.4%）  Fallot四徴 （6.1%）  肺動脈狭窄 （3.7%）

 房室中隔欠損 （4.1%）  大動脈縮窄 （3.4%）  両大血管右室起始  （2.6%）  両大血管右室起始 （2.9%）

 動脈管開存 （2.9%）  完全大血管転位 （3.1%）  大動脈縮窄  （2.6%）  動脈管開存 （2.8%）

 完全大血管転位 （2.3%）  大動脈狭窄 （2.2%）  完全大血管転位  （2.0%）  房室中隔欠損  （2.3%）

註） 日本小児循環器学会疫学委員会の調査は，小児循環器専門施設における集計をもとにしているため，厚生省研究班の一般新生児を対
象とした調査結果と比較すると若干の差が認められる．米国の報告では日本循環器学会疫学委員会の報告に比べ，動脈管開存，大動
脈縮窄，大動脈弁狭窄，左心低形成（いわゆる左心系疾患）が多く，Fallot四徴，心房中隔欠損（6.7%）が少なく，人種差が示唆さ
れる．

（松岡瑠美子，ほか．2003 394），日本小児循環器学会．2022 396），Reller MD, et al. 2008 397），van der Linde, et al. 2011 398）を参考に作表）

表 22　成人先天性心疾患にみられるおもな染色体異常症候群

染色体異常症候群 おもな合併心疾患 合併頻度

Down症候群
（21トリソミー）

心室中隔欠損，房室中隔欠損，Fallot四徴，心房中隔欠
損，動脈管開存 40～ 50%

Turner症候群（45X） 大動脈縮窄，大動脈狭窄，二尖大動脈弁 35%

22q11.2欠失症候群
　（del.22q11.2: TBX1, etc.）

Fallot四徴，心室中隔欠損，肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損，
主要体肺側副動脈，B型大動脈弓離断，総動脈幹遺残 80%

Williams症候群
　（7q11.23: elastin, etc.）

大動脈弁上部狭窄，大動脈狭窄，末梢性肺動脈狭窄，
冠動脈狭窄，高血圧，全身麻酔関連心事故 75%

2.1

染色体異常
染色体異常では全身性の先天異常症候群を呈し，その部
分症として先天性心疾患を合併する（表 22）．トリソミー
を代表とする染色体不分離の頻度は，母体年齢に比例して
増加する．染色体異常では，一般に先天性心疾患の頻度が
増加し，一般集団で頻度の高いVSD，ASDなどの合併率
は上昇する．一方，一般集団で比較的頻度の低い先天性心
疾患の発生率が，特定の染色体異常でとくに増加する場合
（例 : Down症候群におけるAVSD，Turner症候群におけ
るCoAなど），その先天性心疾患の発症に異常染色体が大
きく関与している可能性が示唆される．通常のGバンド分
染法では検出困難で，FISH法により異常を検出すること
のできる染色体微細欠失症候群のなかにも，高率に先天性
心疾患を合併するものがある．

2.2

単一遺伝子病・症候群
単一遺伝子病・症候群は，メンデル型の遺伝形式（常染
色体顕性［優性］，常染色体潜性［劣性］，X連鎖性）にし
たがう疾患群である．疾患責任遺伝子が特定されている疾
患と特定されていない疾患がある．多くは，病因遺伝子の
多面効果によって複数の異常形質をもたらす先天異常症候
群として発症し，先天性心疾患はその部分症として認めら
れる（表 23）．単一遺伝子病としては NKX2-5，GATA4，
GATA6，NOTCH1など，心臓血管発生に関与する転写因
子，シグナル伝達因子や，心筋構造蛋白をコードする遺伝
子のバリアントが報告されているが（表 24）399），それぞれ
の検出率は低く，単一遺伝子病全体の中で占める割合は少
ない（最近検出された頻度の高い単一遺伝子バリアントに
ついては本章 5.3に後述する）．
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表 23　成人先天性心疾患にみられるおもな単一遺伝子症候群

症候群 遺伝子座 遺伝子 主な合併心疾患 合併頻度

Noonan/RAS/MAPK症候群

12q24.1 
3p25 
12p12.1
2p22-p21
11p15.5
7q34
15q21
19p13.3

PTPN11
RAF1
KRAS
SOS1 
HRAS
BRAF
MEK1
MEK2

心房中隔欠損，心室中隔欠損，肺動脈狭窄，動脈管開存，肥
大型心筋症 85%

Alagille 症候群 20p12
1p13-p11

JAG1
NOTCH2

Fallot四徴，末梢性肺動脈狭窄心房中隔欠損，心室中隔欠損，
大動脈縮窄 93%

Char 症候群 6p12 TFAP2B 動脈管開存 100%

Marfan症候群 15q21 Fibrillin1
僧帽弁逸脱，僧帽弁閉鎖不全，大動脈弁輪拡張，大動脈弁閉
鎖不全 70%

Loeys–Dietz症候群 9q33-q34
3p22

TGFBR1
TGFBR2

動脈管開存，大動脈弁輪拡張，大動脈解離 50%

Holt–Oram 症候群 12q2 TBX5 心房中隔欠損，心室中隔欠損 50%

2.3

環境的要因
胎児の心臓大血管系は妊娠初期（3～ 8週）に形成され
る．この時期は，とくに環境的要因による影響を受けやす
く（受攻期），心臓の発生異常がもっとも起こりやすい．ま
た，母体疾患のなかにも児の先天性心疾患に関連するも
のがある．環境的要因はAHAの提言 401）にまとめられて
いる（表 25）393, 401-403）．最近，わが国の 10万組の親子を対
象とした大規模出生コホート調査（エコチル調査）の結果
から，子どもの先天性心疾患発症に関連する母親のリスク
因子が以下のように報告された（因子・オッズ比［95%信
頼区間］: ビタミンA・5.78［2.30～ 14.51］，バルプロ酸・
4.86［1.51～ 15.64］，降圧薬・3.80［1.74～ 8.29］，母親の
先天性心疾患・3.42［1.91～ 6.13］，母親の年齢が 40歳以
上・1.59［1.14～ 2.20］）404）．

2.4

多因子遺伝
多因子遺伝は遺伝的素因と環境要因との相互作用により
発症すると考えられるもので，大部分の先天性心疾患，と
くに心臓大血管にだけ先天異常を有する症例のほとんどが
該当する．複数の同義遺伝子（単一では効果の弱い対立遺
伝子）が互いに相加的に働き，さらに環境因子の影響を受
け，一つの形質（表現型）を発現させるポリジーン系モデ
ルによって説明されるもので，換言すれば単一の原因を特

定できないものである（表 26）405）．

3.

同胞発生の頻度

多因子遺伝の場合，1度近親内の再発期待値は一般人口
頻度のルートに近似する．実際の再発率は経験値によって
おり，第 1子が先天性心疾患の場合，次子の経験的再発率
はおよそ 2～ 5%である397, 406）．このことは，先天性心疾
患の児が一人生まれた家系に，次の児に何らかの先天性心
疾患が発症する頻度が，一般における発症頻度（約 1%）の
2～ 5倍に上昇することを意味する．同胞内に 2人先天性
心疾患児がいる場合は 7～ 10%に，3人いる場合には
50%以上に上がるとされる．疾患の一致率は 60%程度で，
必ずしも家族内で同じ疾患を再発するとは限らない．
PDA，肺動脈狭窄（PS），ASD，VSDでは，比較的高い確
率で同一の疾患を発症するのに対し，TOFの家族例では
一致率が低い．

4.

親子間の発生頻度

多因子遺伝の場合，両親のいずれかが先天性心疾患で
あれば，その子どもに先天性心疾患が発生する頻度は一般
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表 25　先天性心疾患に関与する環境因子 

因子 おもな先天性心疾患

糖尿病
（妊娠前発症）

内臓錯位，円錐動脈幹異常（完全大血管
転位），房室中隔欠損（先天性心疾患 : 相
対リスク［RR］ 3.0-6.0）

風疹 動脈管開存，肺動脈狭窄，Fallot四徴

フェニルケトン尿症 Fallot四徴，心室中隔欠損，動脈管開存，
大動脈狭窄（先天性心疾患 : RR 6.0）

レチノール
（ビタミン A）

円錐動脈幹異常等（βカロテンはリスク
なし）

リチウム Ebstein病（先天性心疾患 : RR1.2）

抗てんかん薬
（バルプロ酸）

大動脈縮窄，左心低形成症候群，大動脈
狭窄，大動脈弓離断，心房中隔欠損，心
室中隔欠損，円錐動脈幹異常

発熱を伴う疾患
円錐動脈幹異常，大動脈縮窄，大動脈狭
窄，心室中隔欠損（先天性心疾患 : RR 
1.5-3.0）

肥満 円錐動脈幹異常等，BMI 29以上でリス
ク（先天性心疾患 : RR 1.5）

喫煙 心房中隔欠損，肺動脈狭窄，円錐動脈幹
異常（低体重児）

アルコール 円錐動脈幹異常，心室中隔欠損，心房中
隔欠損

貧血 Fallot四徴

葉酸
（北米，カナダでは
小麦粉等に添加）

（先天性心疾患 : RR 0.5-0.9）（円錐動脈
幹異常 RR 0.5-0.7）

（ 中 澤 誠， ほ か．1986 393），Jenkins KJ, et al. 2007 401）， Hartman RJ, et al. 2011 

402）， Liu S, et al. 2016 403）を参考に作表）

表 24　成人先天性心疾患にみられるおもな単一遺伝子病

病因遺伝子 先天性心疾患

転写因子

CITED2 ASD, VSD

GATA4 ASD, VSD, AVSD, PS, TOF

GATA6 PTA, TOF

HAND1 AVSD, DORV, HLHS, ASD, VSD

HAND2 TOF, LVNC, VSD

NKX2.5 ASD, AVB, TOF, HLHS, VSD

NKX2.6 PTA

TBX1 DORV, TOF, IAA, TrA, VSD

TBX5 AVSD, TOF, BAV, CoA, LVNC, ASD, VSD

TBX20 ASD, VSD, MS, DCM

MEF2C DORV

NFATC1 TA, AVSD

ZFPM2/FOG2 AVSD, DORV, TOF, VSD

細胞内シグナル伝達因子

ACVR1/ALK2 AVSD, DORV, TGA, ASD

CRELD1 ASD, AVSD

GJA1 HLHS, VSD, PA

HEY2 AVSD

JAG1 TOF, PS

NODAL TGA, DORV, TOF, VSD

NOTCH1 BAV, AS, HLHS, TOF, PS, ASD, AS, DORV

SMAD6 BAV, CoA, AS

TMEM260 PTA

VEGFA TOF, PDA, AS, BAV, CoA, IAA, VSD

心大血管構造蛋白

ELN SVAS

MYH6 ASD, HCM, DCM

MYH7 Ebstein病 , LVNC, HCM, DCM

に高くなる．疾患の種類により発生頻度に差があり，母親
が先天性心疾患の場合，その発生頻度は経験的に 2～
12%，父親の場合 1～ 3%と報告されており，母親からの
再発率が高い（表 27）405, 407）．疾患別では左心系の閉塞性
疾患（大動脈狭窄など）の再発率が高いが，例えば，母親
がチアノーゼ型心疾患である場合には，自然流産のリスク
も高く，各疾患の再発率・疾患一致率の評価は慎重でなけ
ればならない．

表 26　多因子遺伝の一般的および先天性心疾患の特徴

1. ありふれた疾患は，一般人口頻度 0.1～ 1%．

2. 1度近親の経験的再発率が √P
－（P = 一般人口頻度）に一致．

一般に 1～ 5%．

3. 一卵性双生児の一致（両児とも疾患を有する）率は二卵性の
5～ 10倍（先天性心疾患では一卵性 46%，二卵性 4%）．

4. 季節，社会階層，催奇形因子などの環境要因により，発生頻
度に差が認められる．

5. 発生頻度に性差あり（先天性心疾患では，心房中隔欠損，動
脈管開存は女性に多く，大血管転換，大動脈狭窄は男性に多
い）．

6. 頻度の少ない方の性で，1度近親の再発率が高くなる．

7. 1度近親に患者数が増せば増すほど再発率は上昇する（先天性
心疾患では，同胞に 1人で 2～ 5%，2人で 15～ 30%，3
人で 50%以上）．

8. 発端者の疾患が重症なほど，同胞の再発率が増加する．

9. 近縁の度が少なくなるほど急激に再発率が低下する．1度近
親で一般人口頻度の数十倍，2度近親で数倍，3度近親では
一般人口頻度にほぼ等しい．

（山岸敬幸，ほか．2008 405）より）
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5.

遺伝カウンセリングの実際

先天性心疾患の児を生んだ親にとって，次子の心疾患再
発率を知ることは切実な問題である．また，先天性心疾患
の診断・治療管理の向上により，多くの患者が成人に達し，
先天性心疾患の親子間の再発率が問題となるケースも増加
している．
適切な遺伝カウンセリングのためには，まず成因診断を
正確に行うことが重要である．また，専門的知識・技能を
有する専門医またはカウンセラーによって行われることが
望ましい．疾患，症候群の専門的知識を含めて，詳細に
ついては「2024 年改訂版 心臓血管疾患における遺伝学
的検査と遺伝カウンセリングに関するガイドライン」408）

を参照されたい．

5.1　

多因子遺伝の先天性心疾患の再発率
経験的再発率を基盤としてカウンセリングを行う．家系
内の心疾患発生状況を綿密に調査し，発端者が属する家系
が一般的な素因の家系か，家族性の強い家系（家系に複数
の先天性心疾患患者がいる）かを確認する．発端者の妊娠
初期に，表 25のような催奇形因子の関与がなかったかど
うかを，母親に罪悪感を抱かせることのないように十分に
配慮しながら聴取する．家系内にあった先天性心疾患の自
然治癒についても，見落としがないよう十分に聴取する．
とくにVSDでは 50%近く自然閉鎖があり，これらも遺伝
的には家族歴ありとみなす必要がある．

5.2

染色体異常・先天異常症候群を
原因とする先天性心疾患の再発率

Down症候群の児が生まれた両親における次子の再発率
は，両親の染色体が正常の場合は 1%以下である．先天性
心疾患を合併する常染色体優性遺伝形式の症候群の場合，
両親のいずれかがその疾患を有する，すなわち原因となる
染色体微細欠失（22q11.2欠損など）ないし遺伝子バリアン
ト（PTPN11バリアントなど）を保有していれば，児の再発
率は 50%である．ただし，いずれの症候群が再発したと
しても，先天性心疾患の有無，表現型（病型）は親子間で
必ずしも一致しないので注意を要する．一方，両親のいず
れからも遺伝的原因が検出されない場合，発端者に新生突
然変異が起こったと考えられ，次子の再発率は一般集団と
同等と推定する．
染色体異常，単一遺伝子病による先天性心疾患は少数で
あるが，遺伝カウンセリングの内容は，①遺伝学的検査に
よる診断，② 保因者診断，③ 再発率，④先天性心疾患と
ほかの症状（症候群）の自然歴，予後，包括的管理，⑤出
生前診断など多岐にわたる．とくに，22q11.2欠失症候
群 409, 410），Noonan症候群などは比較的発生頻度が高く，
先天性心疾患が診断のきっかけになることが多い．適切な
カウンセリングを行うためには，染色体異常ないし遺伝子
異常を明らかにする必要があるが，診断が確定しても児の
臨床表現型（自然歴・予後）を確実に予測することができ
ない場合が多いことが問題である．両親に過度の不安を与
えることなく，症候群についての幅広い知識をもって，長
期的に包括的な管理を行っていくことが大切である．
5.3

常染色体潜性（劣性）遺伝形式の
先天性心疾患の再発率
最近の研究により，日本人の総動脈幹遺残（PTA）の遺
伝的原因の 20～ 30%が，TMEM260遺伝子の単一のバ
リアント（c1607delG: TMEM260 Keio-Tohoku variant）の
ホモ接合であることが明らかにされた 411, 412）．この場合，
両親が無症状の保因者として，このバリアントをヘテロ接
合で有し，児は 25%の確率で罹患する．先天性心疾患全
体では常染色体潜性遺伝形式は非常にまれだが，日本人の
PTAの遺伝カウンセリングでは，22q11.2欠失のほかに，
この TMEM260 Keio-Tohoku variantについて検索するこ
とが有益である．

表 27　 父または母に先天性心疾患がある場合の児の再発率

疾患名 母に先天性心疾患
あり

父に先天性心疾患
あり

大動脈狭窄 11.9% 2.5%

心房中隔欠損 5.8% 2.0%

大動脈縮窄 4.3% 2.2%

心室中隔欠損 4.1% 2.6%

動脈管開存 4.1% 2.2%

肺動脈狭窄 3.4% 1.7%

Fallot四徴 2.0% 1.4%

（山岸敬幸，ほか．2008 405）より）
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第8章　心理的問題

先天性心疾患患者は，疾患に伴う医療的出来事（手術，
入院，合併症，後遺症など），社会的出来事（就学，進学，
就業，結婚など）で葛藤や困難を体験することが多く，生
涯発達のさまざまな場面で心理的課題に向き合うことにな
る．
複雑な先天性心疾患の場合，神経発達症のリスクが高い
ことが示されている413, 414）．その起因となる背景として，出
生前の胎児期では脳への酸素供給の低下が胎児の脳の成
長に影響をおよぼすこと 415-418），出生後では血行動態の不
安定性 419, 420），心臓手術における機械的補助装置 421）や麻
酔の使用 422, 423），さらに術後入院に係る集中治療室滞在期
間 422），長期入院 421）などがリスク因子としてあげられてい
る．これらは単心室や TGAの患者においてより顕著であ
るとされ，とくに脳容量や白質微細構造変化がその後の神
経発達に影響を与えているとされる 424）．また，こういった
医学・医療的要因以外に神経発達や心理面に関連するリス
ク因子として，遺伝的素因 425, 426），親の心理的ストレスや
精神的健康 427, 428），社会経済状況 429），病院へのアクセス
の利便性など社会的決定要因 430）があげられている．それ
らの要因が絡み合い，累積的に患者の生涯発達に影響して
いると考えられている413, 431, 432）．
神経発達の脆弱さは，その後の発達過程において，微細
運動，粗大運動，言語，注意，視覚空間統合，社会的認知，
実行機能，学業達成，適応能力など，複数の領域の遅れや
欠損につながることが指摘されている433-440）．これらの遅
れや欠損は単心室などの複雑な心疾患であるほど強く，学
童期，青年期において，全検査 IQは平均的でありながら
学業成績，視覚空間能力，ワーキングメモリーなどの領域
で標準値より低く，特別な支援を受けている割合が高いこ
とが示されている434, 439）．また注意欠如・多動症，知的障
害，自閉スペクトラム症を含む神経発達症の有病率が高い
という報告もある441）．これら神経発達上の問題は，自尊心
の低下や挫折につながり，成人期での精神的健康の不調や
社会的引きこもりなど生活全般に影響する可能性がある．
そのため，医療環境，社会環境の改善を図ることでリスク
因子を減らしていくことが課題となっている442）．
成人期の心理的問題としては，患者のうつ（気分障害，

大うつ病）や不安（不安障害）の問題がある．自己評価尺度
を用いた調査では，患者のうつ症状の有症率は 6～ 22%，
不安症状の有症率は 34～ 42%と推定されている443）．国
際調査での有症率は国によってかなり差異があり，うつ症
状は 6.5～ 21.2%，不安症状は 12.9～ 38.2%であった
444）．より正確にうつや不安の状態を把握するための精神科
診断面接を実施した有病率は，気分障害は調査時点で 6～
31%（生涯有病率は 33～ 45%），不安障害は調査時点で
17～ 36%（生涯有病率は 26～ 54%）であった 445-447）．こ
の結果は一般より割合が高く，また世界の人口統計では不
安障害の有病率はうつ病よりもわずかに高いが 448），患者
では不安障害の方がより高かった．うつや不安に関連する
因子としては ICDの装着 449, 450），ほかにも低学歴，未就業，
未婚，NYHA心機能分類が高いこと444, 451）などがあげられ
ているが，一貫性は得られていない 452）．疾患の重症度が
うつや不安に関連するという報告もあるが，どちらかとい
えば病態への患者の主観的評価の方が強く関連していると
される452）．このため医療関係者は疾患の軽重で心理的問
題を想定しない方がよい．加えて，うつ病と診断された /
されている患者は外来，入院といった医療機関の利用が多
く，死亡リスクが高くなることから 451, 453），予防を目指すと
ともに，症状が重くなる前に適切に治療につなげることが
肝要である．
この他に心理的問題として，小児期，成人期において心
的外傷後ストレス症状の有症率が高いこと 454, 455），成人期
後期以降では認知症，とくに若年性認知症のリスクが高
い 456, 457）ことがあげられている．また患者の心理面に影響
する社会生活での葛藤としては，他者との違いへの意識，
親の過保護，運動制限，身体イメージ（手術痕），病気開
示をはじめとした人間関係上の問題などがあげられてい
る431, 458）．
成人期の心理的問題の対応，援助については，まずは予
防的視点として，患者への啓蒙的な取り組み（目的に沿っ
たリーフレットや病態を確認できる手帳の配布，就業情報
の提供など）を行う．次に早期発見，早期治療の視点から，
神経発達上の問題については，複雑型先天性心疾患の乳
幼児には継続的に発達検査を実施し，状態に応じて早期に
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1.

社会的自立

成人期に達した先天性心疾患患者の多くは，さまざまな
医学的問題を抱えている．さらに学校生活，教育，就職，
結婚，妊娠，出産，育児，子供への遺伝，旅行，運動，レ
クリエーション，社会保障（保険，年金，身体障害者認定，
療育手帳，医療費助成，更生医療，指定難病）などの社会
的な問題も有している197, 459-464）．これらの社会的課題は，
成人先天性心疾患患者の生活全般に影響をおよぼし，重要
な課題のひとつである．
成人先天性心疾患患者は，健常者と比較して社会的自立
の程度が劣ることが多い 465-468）．社会的自立の概念には単
一の定義はなく，報告によっても異なるが，広義には「個
人が一般社会に参加し，社会的に貢献できること」である．
成人先天性心疾患患者の社会的自立を妨げる要因とし
て，「医学的な問題，社会的理解の不足，経済的負担，精
神的支援の不足」があげられ，これらの要因に対して，社
会的な支援体制を整えることが必要である．具体的には，
患者に対する包括的な医療・心理的支援，柔軟な労働環境
の提供，社会的理解を促進する啓発活動，そして経済的支
援制度の拡充が求められる463, 464, 469-471）．

2.

生命保険

成人先天性心疾患患者の生命保険加入率は，一般の人々
の加入率と比較してはるかに低いことが報告されてい
る459, 472-477）．生命保険とは，人間の生命や傷病に関する経
済的損失を保障することを目的とする保険である．保険料
は，統計に基づいて年齢ごとの死亡率や健康リスクに応じ
て設定され，保険会社が受け取る保険料と支払う保険金が
均衡するよう設計されている．
先天性心疾患に対する心内修復術の歴史は浅く，多くの
成人先天性心疾患患者については，自然経過や術後の長期
予後が十分に解明されていない．将来的なリスクの評価が
難しく，保険金支払の可能性が高くなると見なされがちで
ある．また，保険の公平性を保つ観点からも，一般の健常
者の保険料を引き上げる可能性があるため，成人先天性心
疾患患者に対する保険料の設定が困難であり，保険加入基
準の設定が厳しくなる傾向にある．先天性心疾患の長期予
後に関する研究が進む中で，例えば ASDや VSDなどの
比較的単純な疾患については，術後に遺残病変がなく，無
治療で定期的な経過観察のみで良好な状態が維持されて
いる場合，生命保険への加入が可能なケースも出てきてい
る．複雑な先天性心疾患，例えば TOFなどにおいては，

療育，リハビリテーションにつなげること，成人期の不安
やうつの把握には簡便なスクリーニング検査を利用するこ
とがあげられる．さらに，ICDを装着している，主観的な
病態評価が重い，経済的困難があり病院へのアクセスが悪
い，社会的支援が乏しい患者は，心理的問題を持ちやすい
ので注意を向ける．早期発見に向けて，医療機関では，患
者が自分の健康や心理状態について医療関係者に気軽に相
談できる体制を整える．そして，すでに問題が生じている
場合は，適切な対処（治療）に向けて精神科医や臨床心理

士など専門家と連携する．治療法としては心理療法（支持
的心理療法，認知行動療法など），家族療法，スキル訓練
（心理教育，ストレスマネージメントなど），自助グループ
への参加，薬物治療などがある．各患者の目的，希望，病
態を考慮して決めることになる．精神科医や臨床心理士な
ど，患者の心理面に対応する医療関係者が先天性心疾患の
部門やチームに入れば，患者の状態を容易に把握可能とな
るとともに，より包括的な支援が可能になる413, 431, 444, 452）．
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依然として保険加入は困難な状況が続いている57, 478）．
成人先天性心疾患患者が生命保険に加入する際には，告
知義務が非常に重要で，告知義務違反に該当すると不払い
の原因になるので契約時には注意が必要である．
先天性心疾患患者の生命保険において，配偶者・扶養
家族がいない場合は，死亡保障の必要性は小さいが，配偶
者・扶養家族がいる場合には，死亡保障（いわゆる生命保
険）が必要であるにもかかわらず，加入が困難であること
は大きな課題のひとつである．

3.

医療費助成と社会保障制度

成人先天性心疾患患者の生活を支えるための障害者福
祉システムとして，社会福祉制度，医療保険・医療保障制
度，所得保障制度を 3本柱とする社会保障制度がある（図
5）．また，民間保険への加入，教育支援，就職支援，税制
配慮なども重要な要素で，医療費助成を含む社会保障制度
の適用は大きな課題である479-481）．

3.1

社会福祉制度
障害者総合支援法による各種サービスを利用するために
は，身体障害者手帳，療育手帳が重要である482-486）．
3.1.1
身体障害者手帳
身体障害者手帳は，身体障害者福祉法に定める障害に該
当すると認められた場合に交付され，各種の更生援護をう
けるための前提となる．心機能障害では，その等級は，1，
3，4級がある．認定において，疾患の種類（とくに先天性
心疾患の場合），成長の度合などにより「18歳以上用」の
診断書や認定基準を用いることが不適当な場合は，適宜
「18歳未満用」により判定することも可能である487-489）．
3.1.2
療育手帳
知的障害の程度により，A（重度 IQ～ 35），B（B1: 中度

IQ 36～ 50，B2: 軽度 IQ 51～ 75）の 2種類の療育手帳が
ある．先天性心疾患は一定の割合で知的障害や発達障害な
どの重複障害を合併する．知的障害の有無により利用する
社会保障は大きく異なるため，その判定は重要である490）．

3.2

医療保険・医療保障制度
3.2.1
医療保険
医療を受ける機会を平等に保障するために，1961年に

「国民皆保険」が実施され，医療費の負担が軽減されてい
る．高額療養費制度により，医療費負担の上限額は所得に
より異なるが，1ヵ月に一定額（80,100＋α円）以上を支払
うことがないように保障されている（年収約 370～約 770
万円，69歳以下）491）．
3.2.2
医療保障・公的医療費助成
先天性心疾患患者の公的医療費助成では，「自立支援医
療」（育成医療／更生医療），「指定難病」，「小児慢性特定
疾病対策」，「重度障害者医療費助成制度」が重要である．
心臓手術・カテーテル治療などは，小児期は育成医療に
より，成人期は更生医療により助成されるが，更生医療に
よる助成には身体障害者手帳の取得が必要で，負担上限額
は定められていない．医療費が高額の場合には，指定難病
の制度を利用することが必要である．
内科的治療に関しては，「小児慢性特定疾病対策」に，あ
らたに Fontan術後症候群，肺静脈狭窄症，乳児特発性僧
帽弁腱索断裂，Holt–Oram症候群などが追加され，2021
年 11月 1日には 788疾病に拡大されており，2025年 4月
1日にはさらに 13疾病が加わる予定である492, 493）．
また，平成 27年 1月の児童福祉法の改正にあわせて，

「小児慢性特定疾病児童等自立支援事業」が新規法定事業
として設置された．必須事業として相談支援事業が，努力
義務事業（令和 5年 10月 1日より法律の一部改正により強
化）として実態把握事業（新設），療養生活支援，相互交流
支援，就職支援，介護者（きょうだい）支援，その他の支
援事業（学習支援）などが位置付けられている494）．
「指定難病」は，令和 6年 4月 1日から，Kartagener症
候群などが追加され，341疾病となり，心疾患関連疾患も
拡大された．自己負担上限額が定められており，これを超
えた分の医療費は公費で負担される495）（表 28）． 
成人期への移行において，小児慢性特定疾病と指定難病
には継続性がなく，切れ目のない支援，対象患者の認定基
準・患者負担の範囲などについて課題が残されている．
「重度障害者医療費助成制度」の助成対象者は，身体障
害者手帳 1級・2級（自治体によっては 1～ 3級），療育手
帳 Aまたは療育手帳 Bと身体障害者手帳（3級～ 6級）を
あわせもつ重複障害者である．自治体により給付対象や助
成額が異なる496, 497）．
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難病の医療費助成，指定難病（341 疾病）2 割負担，上限額設定あり

公的医療保険　国民皆保険制度（国民健康保険，社会保険）　乳幼児期 2割・成人 3割・高額療養費制度　　　高齢者医療（1～ 3割）

自立支援医療，育成医療　
（18 歳未満の心臓手術 1 割負担，上限あり）

精神通院医療，精神疾患での通院費　（1 割負担，上限額設定なし）

更生医療（18 歳以降，身体障害者手帳所持者，外科治療，1 割負担　
上限額設定なし）

小児慢性特定疾病医療費助成（788 疾病）
2 割負担（上限額設定あり［継続は 20 歳まで可］）

未熟児養育医療

乳児・子ども医療費助成　※自治体制度

重度心身障害者医療費助成　※自治体制度，障害者手帳・療育手帳所持者で自治体基準（重複障害など）に該当する人

医
療
費

国
の
助
成
制
度

自
治
体

福
祉
・
生
活

教
育

所
得
保
障

身体障害者手帳　鉄道・航空券・高速道路等の運賃割り引き，税金の優遇，公共料金の減免，福祉タクシー・ガソリン代，
補装具（車いす），日常生活用具，ホームヘルプ，移動支援　など

療育手帳 …… 知的障害（A［重度 IQ ～ 35］，B［B1: 中度 IQ 36 ～ 50，B2: 軽度 IQ 51 ～ 75］）

精神保健福祉手帳 …… 精神障害

保育（障害児保育） 学童保育

放課後等児童デイサービス

障害者雇用促進（障害者法定雇用，特例子会社，事業所支
援など）ハローワーク，地域障害者職業センター，障害者就業・
生活支援センター等による支援　
福祉的就労，就労移行支援，就労継続支援 A型・B型，
就労定着支援

特別支援教育　教育支援

障害児福祉手当（20 歳まで）15,690 円　※所得制限あり 特別障害者手当（20 歳～）28,840 円　※所得制限あり

障害年金生活者支援給付金
障害基礎年金給付者，1 級 6,638 円，2 級 5,310 円

障害年金（基礎年金・障害厚生年金）（20 歳～）
（基礎年金月額）1 級 85,000 円，2 級 68,000 円　

※所得制限あり　併用可能

老齢年金
（65 歳～）

特別児童扶養手当（20 歳まで）
（月額）1 級 55,350 円，2 級 36,860 円　※所得制限あり

就学相談 障害者職業訓練校などの技能習得

小児慢性特定疾病児童等自立支援事業 介護保険
（65 歳～）

2024 年 4 月 1 日現在

出生 乳・幼児期 学童期～思春期 成人期（青年期～中年期） 高齢期

ほ
か
に
も
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図 5　先天性心疾患患者のライフステージに合わせた障害者福祉システム
（落合亮太，ほか．2012 479），坂崎尚徳，ほか．2003 480），落合亮太，ほか．2015 481）より作成）

3.3

所得保障制度
3.3.1
障害基礎年金
障害の程度や就労能力に応じた所得保障が必要である．
先天性心疾患患者においては，生活保護を除くと，障害基

礎年金は唯一の所得保障制度である．支給額は 1級が 102
万円（月額 8万 5000円），2級が 81万 6000円（月額 6万
8000円）である（令和 6年 4月現在）．年金単独で生活し
ていくことが困難な重症度の高い成人先天性心疾患患者や
就労が困難な患者にとっては，十分な所得保障とはいえな
い 498）．
成人先天性心疾患患者が経済的な安定を確保し，QOL
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を向上させるためには，所得保障の多様化，就労支援の強
化，長期的な経済支援の確立など，所得保障の拡充ととも
に，社会全体での理解と支援が不可欠である．

4.

就業（就職支援，就労継続支援）

4.1

就職支援（図 6）507, 516, 517）

先天性心疾患患者の就業率は 41～ 82%と低く，入退院
を繰り返すため満足に勤務できない場合も少なくない．フ
ルタイムの正規雇用はおよそ半数であり，安定した仕事に

就けていないか，十分な収入を得られていない患者が存在
している．一般雇用は半数以下で，障害者手帳を利用して
の就労が多い．就労者の 25%～半数は年収が 200万円以
下で，75%は 400万円未満である．
疾患の重症度が高いほど就業率が低い傾向があるが，重
症度が高くても就労している場合もあり，重症度だけが就
労の可否を反映しているわけではない．疾患管理との両立
が重要であり，無理なく安全に勤務できる環境が必要で，
適切な調整と支援が不可欠である．このため，就労支援が
非常に重要な位置づけを占める480, 499, 500）．
教育の程度は社会生活の質，就業に影響する．多くの先
天性心疾患患者の知的能力は正常範囲内であるが，教育の
程度が十分でない場合は就業率が低く，教育保障・学習支
援は重要である501, 502）．慢性的な低酸素血症や脳血管系の
合併症，手術中の循環停止などが，発達に影響をおよぼす
可能性がある503）．また，小児期から思春期にかけての精
神的葛藤が成人期以降の精神状態や就業に影響を与えるこ
とがある．染色体異常などの基礎疾患に起因する知的障害
や発達障害の評価も重要である504-506）．先天性心疾患患者
の就職における特徴は，①職業選択の幅は広く，ほかの疾
患と比べても，決して働けないわけではないが，②疲れや
すいなど，無理ができず活動量に制限があるため，仕事内
容への配慮が必要である．③しかし，先天性心疾患患者
などの内部障害者は，外見では健常者との区別はつかず理
解されにくい．雇用側や同僚に，障害の内容や必要なサ
ポートを伝えて理解してもらう事が大切であり，職場にお
ける人間関係の構築が重要である．経験不足などからコ
ミュニケーション能力や社会性に乏しい場合が多く，職業
準備性を支援し，雇用されうる能力（employability）を身
につける必要がある476, 507-513）．

4.2

障害者雇用
障害者雇用促進法では，法定雇用率が引き上げられ，働
きたい障害者，心臓病患者にとっては，雇用の機会が拡大
された．民間企業の法定雇用率は，2021年には 2.3%にな
り，さらに 2024年 4月には 2.5%，2026年 7月には 2.7%
まで引き上げられる予定である．2023年の実雇用率は
2.33%，1,000人以上規模の企業の実雇用率は，2.55%に
伸びている514, 515）．
就労系障害福祉サービスには，「就労移行支援」，「就労
継続支援 A型」，「就労継続支援 B型」，「就労定着支援」
の 4種類のサービスがある．「就労移行支援」は，一般企
業などに雇用されることが可能と見込まれる障害者が対象
である．「就労継続支援」は，通常の事業所に雇用されるこ

表 28　心疾患患者に関わる指定難病
法改正前から対象
だった心疾患

特発性拡張型心筋症
拘束型心筋症
肥大型心筋症
肺動脈性肺高血圧症
大動脈炎症候群（高安動脈炎）

2015年 7月から
追加された先天性
心疾患

無脾症候群
多脾症候群
総動脈幹遺残
完全大血管転位
修正大血管転位
三尖弁閉鎖
心室中隔欠損を伴う肺動脈閉鎖
心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖
左心低形成症候群
単心室
Fallot四徴
両大血管右室起始
Ebstein病

2017年 4月から
追加された先天性
心疾患

先天性三尖弁狭窄
先天性僧帽弁狭窄
先天性肺静脈狭窄（肺静脈狭窄）
左肺動脈右肺動脈起始

心疾患を伴う染色
体・単一遺伝子疾
患

Marfan症候群
Ehlers–Danlos症候群
Williams症候群
22q11.2欠失症候群
Alagille症候群
Noonan症候群
巨大動静脈奇形

その他の症候群
　2019年 7月～

　2021年 11月～
　2024年 4月～

膠様滴状角膜ジストロフィー
Hutchinson–Gilford症候群
ホモシスチン尿症
繊毛機能不全症候群
（Kartagener症候群を含む）

（厚生労働省．495）より作表）
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図 6　就労支援関連施策の全体像：職業準備性ピラミッド
（高齢・障害・求職者雇用支援機構．507），厚生労働省．2022 516），落合亮太，ほか．2022 517）より作図）

就労定着支援

就労継続支援
B 型

就労移行支援

ハローワーク
地域障害者職業センター

生活支援センター等による支援

就労選択支援（仮称）

移行期医療・支援

小児慢性特定疾病児童等
自立支援事業

福祉事務所・
特別支援学校などによる支援

就労

就労準備

就労継続支援
A 型 多様な就労形態

医療機関・
保健所等による支援

福祉施策による就労支援領域 一般雇用に向けた就労支援領域

一般雇用障害者雇用特例子会社

職業適性
Employability

基本的労働習慣

対人技能

日常生活管理

健康管理
（病気・障害の管理）

とが困難な障害者につき，就労の機会を提供し必要な訓練
を行う事業で，雇用契約を結び最低賃金を保障することを
原則としている「A型」と，いわゆる福祉的就労「B型」と
の 2種類がある．また，適切な一般就労や就労系障害福祉
サービスにつなげるために，2025年をめどに「就労選択支
援（仮称）」が新設される予定である516）．
先天性心疾患患者の就労に関する企業対象調査 517）では，
企業における先天性心疾患に対する認知度は低く，「名前
だけ知っている」57%，「知らない」24%であった．
雇用経験に関して，「一般枠で雇用経験あり」は大企業
で 8%，中小企業では 2%，「障害者枠で雇用経験あり」は
大企業で 13%，中小企業で 1%であったが，「雇用経験は
ないが興味はある」との回答は，大企業 37%，中小企業で
57%であった．仮想事例の雇用可能性に関しては，「障害
者枠の可能性あり」が 30%で，「雇用は難しい」は 28%と
多かった．雇用にあたって知りたいことは，「どのような配
慮が必要か」が最多で，「労働意欲」「一般的マナー」「体
調悪化前に相談できるか」が多かった．心配なことは，「適
当な仕事があるか」が最多であり，次いで「勤務時間を配
慮できるか」であった．

4.3

就労継続
障害者雇用において，「雇用されること」は重要であるが，

「働き続けること」はさらに大切である．実際に就労してい
た方たちの退職理由は，「病状体力的に働けなくなった」
「十分な休みが取れなかった」などの疾患に関すること，「人
間関係が良くなかった」「上司や同僚の理解が得られなかっ
た」などの職場環境によることが多かった．就労継続に際
して望むことは，医療面への配慮（休暇の取得，通院・服
薬管理など），勤務時間の考慮，人事管理面での配慮（配
置転換など）が多く，就労や福祉の相談に乗ってくれるス
タッフが必要と述べている．
職場への病気に関する情報の開示については，障害者雇
用においてさえも，上司に伝えているのは約半数で，同僚
に伝えている割合はさらに低い．就労支援機関との連携に
よる支援体制があるほうが，定着率は高い．
就労・雇用の継続性と安定性の確保を図るために，多様
な職種，多様な雇用形態・就労形態が検討されていく必要
がある．障害者雇用は，雇用を点で捉えるのではなく，「障
害者を戦力化すること」が重要である500, 515）．
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5.

恋愛，結婚，妊娠，出産， 
プレコンセプションケア，育児
成人先天性心疾患患者の結婚率は，一般の健常者に比
べて低いことが報告されている．これは患者が自身の健康
状態に対する不安や，将来の生活に対する不確実性を感じ
ているためとされている．自身の健康状態が結婚生活に与
える影響を懸念し，心疾患が配偶者や将来の子供に与える
影響を考慮して，結婚を躊躇するケースもある．とくに，

妊娠や出産に伴うリスクや，子どもに心疾患が遺伝する可
能性への懸念から，結婚に踏み切ることが難しいと感じる
女性患者が多いとされている518）．
結婚生活においては，配偶者や家族からの理解とサポー

トが不可欠である．パートナーからのサポートが充実して
いる場合，患者の生活の質（QOL）が向上し，結婚生活が
より安定することが示されている167）．
プレコンセプションケア（妊娠前ケア）や遺伝カウンセリ
ングにより，患者とそのパートナーがリスクを理解し，適
切な計画を立てる支援を行うことが重要である519）．

第10章　手術

成人期の手術を行う際には，修復方法や原疾患そのも
のの経年的変化をあらかじめ検討しておくことが重要で
あり520），解剖学的特徴を把握する小児心臓外科医の経験
に加え，弁膜病変や不整脈を治療する成人心臓外科医の技
術が必要である520, 521）．不整脈合併は成人期には特徴的で
あり，疾患そのものの自然歴，複数回の手術，慢性的な血
行動態異常などの原因としてあげられる．心不全や突然死
の原因となることがあるので，心内修復と不整脈手術を同
時に行うことが必要である．

1.

成人期初回手術（主なもの）

1.1

非チアノーゼ型心疾患
1.1.1
ASD
40 歳以降ではAFの合併率が増加し 522），発作性 AFに
対しても，欠損閉鎖時にMaze 手術を追加することが推奨
される522, 523）．中等度以上の PHを伴う場合は，酸素吸入， 
NO吸入あるいは肺血管拡張薬による評価を行い，適応基

準を満たせば手術治療も選択される（推奨クラス IIa，エビ
デンスレベル C）521）．合併症を伴う症例では，手術治療を
行うか，カテーテル閉鎖術を行うかについて十分に検討す
る必要がある524）．
1.1.2
VSD
症状に乏しくても左室容量負荷が認められる場合は手術
治療を行う（推奨クラス I，エビデンスレベル C）521）．中等
度以上の PHを伴う場合は，PH治療後に PVR値の反応
性の検査を行い，必要があれば肺生検を行って手術適応を
決定する524, 525）．PHを持つASDやVSD症例に対し，PH
治療後に外科手術を行う treat and repairも報告されてい
る526）．
1.1.3
Ebstein病
中等度以上の TRを認め，有症状例あるいは頻拍性不整
脈を伴う症例では，手術治療が推奨される（推奨クラス I，
エビデンスレベル C）521）．術式には Carpentier法，弁置換
術，cone手術などが選択される（推奨クラス I，エビデン
スレベル C）．cone手術は，成人を中心に良好な手術成績
をあげており，術後合併症や再手術が少ないため，現在で
は第一選択となっている．
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1.1.4
PDA
高齢者の PDA では，単純な結紮や切断は大動脈損傷の
危険性があるため，体外循環下に動脈管を切離して大動脈
の形成を行う方法や，主肺動脈経由のパッチ閉鎖などの方
法が報告されている528, 529）．
1.1.5
ccTGA
VSDや PSを合併しない症例では，自然歴は完全房室ブ
ロックや TRに左右される．未治療の生命予後については，
20年生存率 75%，30年約 60%，40年で 50%を下回り，
60年では 15%程度である175）．中等度以上の TRがある場
合，肺動脈絞扼術を行うと心室中隔の偏位によって逆流が
改善されることがある．弁置換術は不可逆的な右室機能低
下をきたす前に実施しなければ予後不良で，右室駆出率
40～ 43%がボーダーラインと考えられる95, 175, 530, 531）．また，
加齢とともに刺激伝導系障害も出現することが知られてお
り，高度徐脈や房室ブロックを認める場合はペースメーカ
植込みの適応となる．

1.2

チアノーゼ型心疾患
未修復術，姑息的手術後の心疾患成人期のチアノーゼ型
心疾患の多くは，VSDを伴い，PSにより肺血流がバラン
スよく調節されている．Blalock–Taussig 短絡術をはじめ
とする体肺短絡術や両方向性 Glenn手術， TCPS術，
Kawashima 手術など，右心系短絡術にとどまったまま経
過観察となっている症例もみられる532）．

2.

再手術

2.1

再手術適応と術式（主なもの）
2.1.1
肺動脈弁機能不全
使用材料としてはHomograftの使用が一般的であるが，
わが国では入手制限のため，さまざまな素材，方法が試み
られている．ePTFE membrane製の fan-shaped tricuspid 
valveを使用した ePTFE conduitの右室流出路形成術は，
良好な成績が報告された 533）．現在は，従来の肺動脈弁置
換術とともに，TPVIが 2023年 3月から開始された．経験
症例の蓄積により，その治療体系の整備が期待される．

2.1.2
Fontan 転換術
1990 年以前の標準的な術式であったAPCによる Fon-

tan 術や，Bjork Fontan 手術では，遠隔期に右房拡張をき
たし Fontan循環の破綻や心房内血栓，頻拍性不整脈合併
を認める．こうした症例では，上下大静脈肺動脈吻合
（TCPC）への転換が Fontan 循環を改善するとの報告がな
された 534）．
2.1.3
大動脈，および大動脈基部の拡大
TOFのような右左短絡疾患は，aortopathyともよばれる
大動脈の拡大病変を持つ．成人の基準と同様に大動脈基部
および大動脈弁手術を行うか，判断に迷うところである．
一方，大動脈スイッチ手術，Yasui手術や Norwood手術
といった，解剖学的肺動脈弁を機能的大動脈弁（neoaortic 
valve: NeoAoV）として使用する術式では，基部拡大とと
もに大動脈弁の逆流を生じてくる535）．今後，NeoAoVの
手術が増加すると考えられる．

2.2

不整脈，術中アブレーション
初回手術，再手術を問わず，成人期では種々の不整脈の
合併が多く，心不全や突然死の原因となることがある．
ASDや Ebstein病，APCによる Fontan術後，心房内血
流転換術後（Mustard 術，Senning 術）などで，心房性頻
拍の合併が多く認められる．また，TOFや大血管転位で右
室切開を置いた症例では右室起源の心室性頻拍を認めるこ
とがあり，突然死の一因と考えられている．手術 /再手術
時に不整脈に対する同時処置を検討する必要がある．術前
の EPSに基づき，いったん心房壁を切開して再縫合する
cut & saw 法，高周波アブレーションデバイスや冷凍アブ
レーション（cryoablation）装置を用いた三尖弁峡部ブロッ
ク，肺静脈隔離術，両房Maze術，右房Maze術を行う．
右室起源のVTに対しては，最早期興奮部位の焼灼，切除
や興奮旋回隘路のブロックを行う．

3.

術後予後

高齢化に伴い，サルコペニアなどの体組成も意識した運
動や栄養管理が重要とされる．これらの関連からも，生活
習慣病は成人先天性心疾患の病態に悪影響をもたらすこと
が報告されている521, 536, 537）．TOF，両大血管右室起始
（DORV）や TGAなどの多くの複雑型先天性心疾患でも良
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好な手術成績が得られるが，その長期予後は多くの問題を
抱える538）．単心室においても Fontan手術の成績が安定し
たが，その遠隔期死亡率は依然として高い．現在も長期遠
隔期のQOL向上を目指した術式の改良が模索されている．

手術の適切なタイミングと手術方針決定のためには，小児
科医，循環器内科医，心臓外科医などを含めた診療体制作
りが重要と考えられる．

第11章　心臓移植治療，多臓器移植治療

成人先天性心疾患におけるもっとも進行した心不全病態
は，治療抵抗性の末期心不全として認識され，心臓移植治
療の適応とされる．しかし，心臓移植対象患者全体のなか
での成人先天性心疾患患者の割合は，世界的に見ても僅か
3%に過ぎない 539, 540），わが国において，その比率は 1.1%
であり，さらに少ないと言える541）．このことは，経年的に
増加している累積成人先天性心疾患患者数を勘案した場
合，心移植が必要な患者層を十分抽出できていない可能性
を示唆している．心臓移植適応疾患の大半を占める拡張型
心筋症，拡張相肥大型心筋症，そして虚血性心筋症と異な
る点は，成人先天性心疾患では心不全ステージ分類におけ
るステージ B，すなわち，器質的疾患のあるリスクステー
ジ 74）が心形態形成時から始まっていると捉えられることで
ある．したがって，出生前，そして出生直後から生理的で
はない循環動態環境に曝されているため，ある程度の代償
機転が働き，心不全徴候の現れるステージ Cに至るまでの
期間が長いという特徴がある．また，経過中，心内修復術
などの適切な治療介入がなされる機会も多いという点，さ
らに，体心室が右室形態である場合があること，単心室循
環をともなう場合があることなどが際立った特色になって
いる．
一旦，心不全症状が出現した場合，解剖学的要因によっ
て生じた心不全を改善させることは困難な場合が多いとさ
れる542）．先天性心疾患に心不全が続発した場合，多くの
患者は典型的な症状を呈さない 542）．そして，先天性心疾
患の解剖学的複雑性が増すと，心不全死に至るリスクが
高くなる57）．心不全死を予防するためには，潜在的なリス
クを的確に，かつ，早期に評価することが重要となるが，
上述の長期間にわたる病悩期間での緩徐な進行と，ある程
度の代償機転のために，潜在的な心不全の診断が困難と

なっている場合が少なくない．その解決のための一歩とし
て，より的確な重症度判定を企図して，解剖学的因子，生
理学的指標（心室駆出率など），運動耐容能，不整脈の病
態，チアノーゼの有無，末梢臓器機能障害の程度を総合的
に 判 断 す る adult congenital heart physiologic disease 
anatomic and physiolosic（ACHD AP）分類をAHA/ACC
が提唱している196）．このような分類が多面的に検討され，
有用性が評価されていくことで，予後推定の精度が増すこ
とにつながると期待される．
そのほかに重症心不全を呈した成人先天性心疾患の移植
適応判断を困難にしている要因として，心臓血管系の遺残
病変や続発している非心臓病変の問題がある（図 7）．一般
に，心臓移植適応判定を受けるためには，遺残病変のない
状態にまで修復手術が行われていることが前提となる．し
かし，複雑な先天性心疾患が基礎にある病態では，さまざ
まな要因から必ずしも根治的治療を行うことができていな
い場合がある．追加治療の可否については，高度な専門的
知識を蓄積した施設内における合意形成と，客観的なエキ
スパートコンセンサスの形成が必要と考えられる．また，
非心臓病変の問題は後述する多臓器移植の適否にも関連す
るが，心臓移植のみの実施により非心臓病変が改善するこ
と，または少なくとも悪化を防げることが期待できるかど
うかについて，客観的なエキスパートコンセンサスの形成
が求められる．さらに，成人先天性心疾患領域で遭遇する
社会的要因として，特定のケアギバーによる長期的な支援
を得られるかどうかの判定が困難な状況がある．とくに高
齢化しつつある両親からの支援の継続性について限界が見
える場合には困難な状況となる．さらに，患者が何らかの
遺伝学的異常を有している場合，総合的な生命予後の判断
や自己管理能力の評価についても，専門的なメディカルス
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タッフを含めた医療チームとしての判断が必要となる．

1.

二心室形態を有する 
先天性心疾患の心臓移植適応
二心室形態を有する先天性心疾患患者が末期重症心不
全状態に陥った場合，残存短絡などの遺残病変がなければ
成人期における拡張型心筋症や拡張相肥大型心筋症による
心不全に対する心移植適応に準拠して適応判定がなされ
る．ただし，成人先天性心疾患では心臓大血管関係が正常
ではない場合もあるため，補助人工心臓（ventricular assist 
device: VAD）の導入や心臓移植の際に技術的な工夫が必
要となる場合もある．例えば，成人先天性心疾患のなかで
心臓移植適応となることがある ccTGAの場合では，体心
室が解剖学的右室であるため解剖学的左心室とは異なり，
心室腔には肉柱が発達している．そのためVADを装着す
る際には，inflow縫着法に工夫が必要となる．大血管転位
の心房スイッチ術後遠隔期における体心室不全に対する心
臓移植では，左房の狭小化や相対的変位に対する手術的
工夫が必要となる．また，心房逆位の例が存在し，ドナー

心の静脈系の吻合の際に距離が生じることとなり，それを
補う手段が求められる．このように，二心室形態を有する
成人先天性心疾患の心臓移植であっても，各症例の解剖学
的特徴を十分に把握し，それに応じた術式の工夫が不可欠
であると考えられる．

2.

特殊な病態 
（Eisenmenger症候群）
Eisenmenger症候群は，先天性心疾患に合併した PHの
なかでもっとも重症の血行動態を呈する543）．病態生理学的
には，体肺動脈，心室，または心房レベルにおいて右 -左，
または両方向性血流短絡を伴い，高度の肺血管抵抗によっ
て生じた体血圧レベルにおよぶ PHと定義される544）．生命
予後は，きわめて短いわけではないとする報告もあるが 545），
大規模な患者コホート追跡調査では，予後不良の現実が明
らかにされている546）．死亡に関する多変量解析に基づいた
リスク層別化モデルでは，年齢，血流短絡タイプ（pre-tri-
cuspid vs. post-tricuspid），安静時酸素飽和度，洞調律の
有無，心嚢液貯留の有無によって予測生存率が大きく変わ

図 7　心臓血管系の遺残病変と続発する非心臓病変
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ることが示されている．このなかで，年齢に関しては，40
歳代以降になるととくに死亡のリスクが高まることが示唆
されている547）．　
現在，推奨あるいは示唆されている治療方針としては，
最適な PH治療にもかかわらず有症状でリスクが高い患者
には移植治療を適応とし，ASDに随伴する Eisenmenger
症候群の場合には，両側肺移植術と心内修復術，心室また
は体肺動脈レベルでの血流短絡を伴うEisenmenger症候
群では心肺同時移植術とされることが多い．
エビデンスとして不十分な点は，移植適応とする最適な
タイミングが不確定であること，移植適応判断のためのエ
ビデンスレベルの高いリスクスコアが完全には確立されて
いないこと，移植後の成績について十分な症例数に基づい
たデータが不足していることがあげられている548） . 

3.

Fontan循環不全

単心室循環に由来する末期重症心不全も心臓移植の適
応となる．一般的に心臓移植適応判定には遺残病変がない
ことが前提となるが，単心室などの複雑型先天性心疾患が
基礎疾患としてある病態では，さまざまな理由から解剖学
的根治状態に至っていない場合もある．Fontan手術は機
能的根治術として優れた治療法であるが，長期的には
Fontan循環不全（failed Fontan）に陥る場合が少なくない．
failed Fontanの場合，心収縮力低下，拡張能低下，房室
弁逆流，不整脈を呈する心機能障害を主因とし，CO低下
と中心静脈圧上昇の 2つが病態の本質となる．肺循環側副
路形成によるチアノーゼ進行などにより，右心不全が主体
の腹水，浮腫に加え，リンパ流障害の徴候として蛋白漏出
性胃腸症，鋳型気管支炎を呈する．また，心外臓器障害と
して肝・腎機能障害などが顕在化する．これらの肝障害や
腎障害は心臓移植後の予後不良因子とされており，心臓移
植自体も高リスクとなるため，これら臓器の評価が重要と
なる．臓器障害は心不全が顕在化する以前よりすでに進行
しており，これら臓器障害進行予防のためにも心臓移植が
より早期に行われるべきであるという考え方もある．しか
し，現時点ではその適正な時期についての明確な答えはな
く，今後の検討課題である．

4.

機械的循環補助

近年のVADの進歩は目覚ましく，末期重症心不全患者
の予後は大幅に改善している．複雑型先天性心疾患に対し
ても数多く応用されるようになり，かつて体外式 VADが
主なデバイスとして用いられていたが，現在までに複数の
種類の植込み型VADが臨床導入され応用が徐々に拡がっ
ている548a）．最近では，単心室循環で末期心不全状態に
陥った際に移植までの橋渡しとして補助循環の有効性を示
す報告が散見されるようになってきている548b, 548c）．とくに
体心室機能不全に対しては有効であるという報告が多い
が，いまだに確立された管理法はなく，今後の課題として
残されている．

5.

多臓器移植

これまで単一臓器疾患に対する治療として，機能不全に
陥った単一臓器の移植が行われてきた．しかし，成人先天
性疾患患者に関しては複数臓器に障害が併発している場合
が少なくない．そのような場合，同一ドナー（臓器提供者）
から複数の臓器を同一のレシピエント（患者）に移植する
多臓器移植が選択肢として考慮される．複数の臓器移植と
して，現在，わが国においては膵臓・腎臓同時移植が広く
行われている現実がある．とくに膵臓移植のほとんどは，
慢性腎不全合併 1型糖尿病患者に対する膵臓・腎臓同時
移植として行われている．肝臓と腎臓，肝臓と小腸などの
組み合わせ移植も少ないながら行われている．海外では心
臓と肺，心臓と肝臓・腎臓の同時移植は，治療の選択肢と
して確立されている．それらの成績は，単一臓器移植の成
績よりやや劣るとされてきたが，適応の適格化と周術期管
理の習熟によって治療成績が改善し，単一臓器移植と変わ
らないレベルになっているという報告がなされている548d）．
今後，複数臓器移植でしか救うことができない成人先天性
心疾患患者に対する治療法として，検討が進むことが期待
される．
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第12章　非心臓手術 

成人先天性疾患患者の非心臓手術は，消化器（胆石，肝
生検など），産婦人科（帝王切開など），脳神経外科（脳膿
瘍），整形外科（側彎）をはじめ多岐にわたり，安全に行う
ためには，基礎疾患の把握（診断，手術歴，残存病変の評
価，染色体異常などを含む全身疾患の有無など）と病状の
評価（心不全，PH，不整脈，多臓器合併症の有無など）が
重要である．中等症以上の成人先天性疾患では，周術期の
罹病率，死亡率，再挿管率が高く 549, 550），治療に当たる当
該科だけでなく，先天性疾患に習熟した麻酔科，循環器内
科，循環器小児科，心臓血管外科の協力のもと，看護師を
含めた多職種のチームとして治療に当たることが望ましい
（推奨クラス I ，エビデンスレベル C）197, 551） ．

1.

リスク評価 

1.1

基礎心疾患
非心臓手術におけるリスクは，基礎心疾患の重症度に加
え，心不全，PH，低酸素，シャント，不整脈の合併などに
より大きく異なる（表 29）197）．PHのないASDやVSDの
術後のように，重症度の低い病態においては，必ずしもリ
スクがあるとは限らないが，中等度以上の病変については，
成人先天性心疾患に習熟した施設における評価と介入が望
ましい 197）（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．

2.

IEの予防 

非心臓手術を行うに当たり，ASD（二次孔欠損），VSD，
PDAの術後 6ヵ月以上で残存短絡のないものについては，
予防的抗菌薬の投与は必要ない．人工弁置換術後，大動脈
弁二尖弁，複雑型先天性心疾患の術後で心内に残存病変
がある場合には，高リスクと考え，歯科処置，感染徴候の

ある泌尿生殖器の処置時には予防投薬を行う（推奨クラス
IIa ，エビデンスレベル B）．中心静脈カテーテルの挿入，
TEE，上部消化管内視鏡，診断的心臓カテーテル検査では，
いずれの場合にも予防投薬の必要はない（推奨クラス III，
エビデンスレベル C）197, 552）． 

3.

高リスク症例 

3.1

複雑型先天性心疾患の自然歴または残存
病変によりチアノーゼを有する場合
リスクは通常より高いと考えられる．右左短絡のある患
者では赤血球増多があり，血栓症を起こしやすく，静脈点
滴時の空気塞栓，奇異性塞栓のリスクもある．周術期臥床
期間には下肢血栓予防のための弾性ストッキングの着用が
推奨される．チアノーゼ性腎症で腎機能低下がある場合，
ボリューム管理，薬投与の面で注意を要する．また，胸部
の手術においては，開胸の既往による癒着，低酸素に曝さ
れたことによる側副血管の発達が，非心臓手術の周術期の

表 29　 非心臓手術におけるリスク病変 
高度 肺高血圧（特発性・二次性）

Eisenmenger 症候群 
チアノーゼ型心疾患
NYHA心機能分類 III/IV度の高度の心室機能不全（主
心室の駆出率＜ 35%） 
左心系の高度狭窄性病変 
Fontan 術後 

中等度 人工弁置換術後 
シャント性疾患 
左心系の中等度狭窄性病変 
中等度の心室機能不全 

軽度 心房中隔欠損 /心室中隔欠損・動脈管開存の術後（残
存短絡なし） 
軽度の房室弁逆流 
非持続性の不整脈 

（Baumgartner H, et al. 2021 197）を参考に作表）
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出血リスクになる． 

3.2

PHを有する患者 
Eisenmenger症候群では，全身麻酔による体血管抵抗の
低下，低換気による PHの増悪，血圧低下などのリスクが
非常に高い．麻酔導入時に 1/4 程度の患者で低血圧となり，
15～ 20%の患者で低酸素になる．麻酔導入時に血管収縮
薬を使用することにより，低血圧を予防できる．帝王切開
以外の非心臓手術の死亡率は，3%程度まで改善してきて
いる553）．適切な呼吸器管理，出血量のコントロール，ボ
リューム管理，術後の疼痛コントロールも重要である．

3.3

Fontan術後の患者
血栓・不整脈のリスクが高く，術前の血栓評価が必要で
ある．緊急手術で，ワルファリン内服患者を含めて抗凝固
作用をリバースする必要があれば，低用量のビタミンK
（2.5～ 5 mg）を投与する．DOAC内服中の患者は，薬剤
によって異なるが，概ね半減期が 6～ 12時間程度と短く，

休薬せずに手術を行うこともある．休薬時間は術式に伴う
出血のリスクに応じて，通常リスクであれば半減期の 2～
3倍，出血リスクの高い場合は半減期の 4～ 5倍の時間と
する．再開については外科処置後の出血傾向が収まってか
らとする．Fontan術後，チアノーゼを有する症例では，凝
固異常，血小板減少に留意する．
アスピリンをはじめとする抗血小板薬は，非心臓手術の
周術期の出血のリスクを増大させる．中止により血栓塞栓
症のリスクが増大すると考えられる場合には，継続するか，
未分画ヘパリンへの置換が推奨される．脳神経系，眼科系
の手術であれば，少なくとも 7日以上のアスピリン中止が
推奨される（推奨クラス IIb ，エビデンスレベル B）554） 

3.4

人工弁置換術後，抗凝固療法・
抗血小板療法中の患者
抗凝固薬のワルファリンを内服中の患者は，非心臓手術
の術前に中止し，ヘパリン静注を開始する．PT-INR＜1.5
になれば安全に手術ができる．手術にあたっての抗凝固療
法・抗血小板療法についての対応は前述（本章 3.3）の通り．

第13章　麻酔

成人先天性心疾患患者は特異的かつ複雑な解剖，病態
生理を呈しているため，麻酔にあたっても集学的なアプ
ローチを行う．少なくとも中等度以上の先天性心疾患の場
合，麻酔・手術のリスク評価は成人先天性心疾患専門施設
で行われることが望ましい 196）．ある麻酔法がほかの麻酔
法より優れているというエビデンスはなく，個々の患者の
病態，術式や所要時間，抗凝固療法の有無などを考慮して，
麻酔法や麻酔薬を選択する．

1.

周術期合併症に影響をおよぼす 
因子
成人先天性心疾患患者の周術期合併症に影響をおよぼ

す因子として，PH，チアノーゼ，不整脈，心不全，凝固障
害，再手術がある．開心術の周術期死亡率との相関が報告
されている因子は，NYHA心機能分類 IIIまたは IV度，
緊急手術，現在の心内膜炎，胸骨正中切開 2回以上，
ACHSスコア＞1.5，ヘモグロビン値 10 g/dL未満または
20 g/dL以上，eGFR＜60 mL/分である137）．成人先天性
心疾患患者の再心臓手術において，術前のChild–Pugh分
類 B以上，血小板数減少，フィブリノゲン値減少は，手術
時間延長や血小板輸血量増加と関連があった 555）．　
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表 30　成人先天性心疾患患者の非心臓手術における麻酔管理目標

先天性心疾患 解剖と生理 問題点 麻酔と血行動態管理目標

心房中隔欠損 左右シャント

小から中等度の欠損には十分耐えられる
心房細動（40歳以降の修復で増加）
奇異性塞栓のリスク
大欠損では不整脈，運動耐容能低下，まれに
肺高血圧（5%未満に発生）

静脈路の気泡を除去し空気フィルターを挿入
肺血流過多を回避するために PVRを維持する
HR，収縮力，前負荷を維持して COを保つ

心室中隔欠損
左右シャント
合併心奇形を伴うことあ
り

未修復 : 
大欠損では肺高血圧のリスク（2歳までに
50%）
小から中欠損では，心内膜炎，肺動脈弁下狭
窄，大動脈弁下狭窄，大動脈弁逆流
右心不全
修復術後 : 
患者によっては完全房室ブロック（まれ）
肺高血圧残存

左右シャントの管理（PVR維持）
右左シャントがあれば肺動脈血流を維持（PVR
低下，SVR維持）
術後肺感染症のリスク増加
ペースメーカ管理

大動脈縮窄

左室圧負荷と肥大
大動脈分岐による側副血
行
大動脈二尖弁合併（50～
80%）
血管内皮障害（びまん性
大動脈病変）

上肢と下肢の血圧差
胸部手術では出血のリスク
左室肥大と拡張不全
体高血圧
上行大動脈溜・下行大動脈溜
早期の冠動脈疾患
脳動脈瘤（10%）

鎖骨下動脈フラップ既往があれば左上肢の血
圧不正確
術後高血圧
頻脈と低血圧を避ける

（次ページに続く）

2.

麻酔

2.1

術前（麻酔前）評価
成人先天性心疾患患者の麻酔前評価においては，成人先
天性心疾患の病態，姑息術後であればその時点の解剖と血
行動態，遺残症，続発症，術後合併症を評価する．心臓血
管外科医，循環器小児科医，循環器内科医，麻酔科医，集
中治療科医を含めた集学的なカンファレンスは，患者の状
態把握と術中の呼吸循環管理目標の共有に有用である．
過去の手術や検査の影響で，末梢静脈路や侵襲的血行
動態モニタリングの血管アクセスに制限がありうる．予定
された手術手技，片肺換気の要否，体位を確認し，それら
がおよぼす影響も評価する．小児期の開心術においては遭
遇しなかった気管挿管困難を，成人期の手術時に認めたと
の報告もあり留意する556）．
成人先天性心疾患患者では呼吸・循環器系のみならず多
臓器系に異常を認めるため，系統的に評価する．

2.2

術中麻酔管理
麻酔方法は，患者の状態，手術侵襲，それぞれの麻酔法
の長所短所を十分に考慮して選択する．術前の循環血液量
や肺血管抵抗・体血管抵抗を維持するように，麻酔薬や輸
液量，人工呼吸管理，血管作動薬を調節する．手術侵襲，
気腹，術中体位などによる影響を予測し全身管理を行う．
成人先天性心疾患患者の非心臓手術における麻酔管理目
標を疾患別に表 30に示す 557, 558）．とくにWilliams症候群
では全身麻酔や鎮静と心停止の関連が報告されており 558a），
注意が必要である．

2.3

術後管理
術後管理は，状態悪化を早期に発見し対処できる集中治
療室かそれに準じた環境で行うことが望ましい．十分な鎮
痛により頻脈や心筋酸素消費量増加を回避する一方で，オ
ピオイドによる高炭酸ガス血症に留意する．持続硬膜外鎮
痛は高い鎮痛効果があり，呼吸機能に影響しない利点があ
るが，交感神経遮断による血管拡張を伴う．抗凝固療法中
の硬膜外カテーテル抜去は硬膜外血腫の危険性があり，抜
去のタイミングに留意する．
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表 30　（続き）

先天性心疾患 解剖と生理 問題点 麻酔と血行動態管理目標

大動脈狭窄 左室圧負荷と肥大

未修復 : 
肺水腫，肺高血圧，心筋虚血，失神，狭窄後
拡張
修復術後 :
大動脈弁逆流，左室拡張障害

頻脈と低血圧を避ける
心筋酸素需要増加因子を避ける

修正大血管転
位

解剖学的左室が肺循環心
室
解剖学的右室が体循環心
室

未修復 : 
完全房室ブロック，不整脈（心房，心室），
解剖学的右室機能不全，三尖弁閉鎖不全
修復術後 : 
同様

ペースメーカを管理
体外式ペースメーカを準備
不整脈を管理
心不全を管理

Fallot四徴

肺動脈狭窄（弁性，弁下，
かつ /または弁上）
右室肥大
大動脈騎乗
心室中隔欠損
チアノーゼ

未修復 : まれ，平均死亡年齢 25歳
　右左シャント
　チアノーゼ
　　姑息術後 : 
　　BTシャント
　　慢性的左室容量負荷
　　シャントが狭すぎるとチアノーゼ
　　肺高血圧
根治術後 : 
　洞結節と房室結節機能不全
　不整脈 : 心房性と心室性
　上行大動脈溜
　肺動脈弁逆流または狭窄の遺残
　心室中隔欠損遺残
　左室機能不全
　過去のシャントによる肺高血圧残存
　慢性肺動脈弁閉鎖不全による右室不全

頻脈と循環血液量減少と収縮力増加を回避
肺血流量維持
体血圧維持
右室収縮力維持
不整脈を発見して治療する（洞調律維持）
ペースメーカ管理
体外式ペーシング準備

右旋性大血管
転位

肺動脈が左室より起始
大動脈が右室より起始
合併しうる病変 : 心室中
隔欠損，心房中隔欠損，
動脈管開存，肺動脈狭
窄，大動脈狭窄
冠動脈異常

未修復 : 心室中隔欠損，心房中隔欠損，動脈管
開存に関連した病態
未修復術後 : SenningまたはMustard手術
　心房性不整脈
　洞結節機能不全（40歳までに 50%の患者が
　ペースメーカ挿入）
　体心室機能不全
　心房または心室レベルでのシャント遺残
修復術後 : 動脈スイッチ手術
　心筋虚血（冠動脈狭窄・閉塞，血管内皮障害）
　上行大動脈瘤

肺血流維持
不整脈の管理
心不全の管理
冠灌流圧を維持

詳細な術前評価（機能的および冠動脈画像評
価）

単心室

両房室弁 1心室挿入
三尖弁閉鎖あるいは僧帽
弁閉鎖
単心室

未修復 : まれ
　不整脈
　うっ血性心不全
　両方向性シャント
　チアノーゼ
　肺高血圧
修復術後：Blakock-Taussingシャント，
Glennシャント，Fontanシャント
　不整脈
　心不全
　肝機能障害
　血栓塞栓症
　拘束性肺疾患

不整脈を管理
肺循環を維持
肺血管抵抗を低く保つ
適切な前負荷の維持
凝固因子の補充

（Cannesson M, et al. 2009 557）より）
©2009 the American Society of Anesthesiologists, Inc. Lippincott Williams & Wilkins, Inc.
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成人先天性心疾患の診療体制を構築し，安定して機能さ
せるためには，成人先天性心疾患拠点病院が必要である．
拠点病院では，成人先天性心疾患を専門とする医師，小児
循環器科医，循環器内科医，心臓血管外科医，消化器内
科医，産婦人科医，麻酔科医，精神科医，看護師，臨床心
理士，心エコー技師，ソーシャルワーカーなどが協働して
総合的医療を提供することが重要である．国内外の疫学調
査に基づきこのような地域拠点成人先天性心疾患拠点施設
は，人口 200～ 1,000 万人につき 1施設の配置が推奨され
ており，拠点病院設置により患者の生命予後が改善するこ
とが報告されている197, 559, 560）．国内でも人口 500万人に 1
施設，加えて地域ごとの人流を考慮して拠点施設の整備が
行われている561）．成人先天性心疾患の診療体制構築には，
地域差なく全国どこでも成人先天性心疾患専門施設との連
携が取れる医療体制の構築が望まれる．
これまで，小児期の先天性心疾患の診療には「こども病
院」の貢献が非常に大きかった．とくに国内の先天性心疾
患の外科治療には各地域の「こども病院」が中心的役割を
担ってきた．外科治療の集約化は良好な手術成績と関連し
ており，小児期の先天性心疾患診療はこのような集約した
施設で行われてきた．小児期の診療体制は，各地域のこど
も病院と小児循環器専門施設との連携によって成立してき
た 562）．
しかし，患者自身が成人に達した時点で，こども病院で
の診療にはさまざまな問題が生じてくる．患者年齢はこど
も病院の受診や入院の大きな制限となる．女性患者の妊娠・
出産をこども病院で対応することは難しく，加齢に伴う各
種併発症，Fontan術後に発症する肝臓病変に対する管理
も困難である．なによりも患者自身が「こども」として扱わ
れることに抵抗を感じ，結果として診療のドロップアウト
につながる危惧は大きい 563）．小児循環器専門医は，患者
の日常診療に携わるかかりつけ医になる機会が少なく，成
人患者の診療連携構築は難しいことが多い．成人先天性心
疾患患者の診療は生涯にわたるため，患者自身の時間的・
経済的負担が少なく，継続できることが重要である．その
ため成人先天性心疾患患者の継続的な診療は，成人先天
性心疾患専門医を有する循環器内科施設で実施することが

重要である．さらに，日常診療には地域の循環器専門施設
（必ずしも成人先天性心疾患専門医を必要としない）や，か
かりつけ医（循環器内科専門医が望ましい）による診療連
携を構築することが重要である564, 565）（図 8）170）．
日本成人先天性心疾患学会では，各地域の診療の核とな
る成人先天性心疾患総合修練施設（外科治療も対応できる
施設）と，1名以上の成人先天性心疾患専門医を有する連
携修練施設を整備してきた（表 31）565a）．2023年 4月には
すべての都道府県にこの専門施設が設置され，101施設で
ネットワークを形成することになった 566）．これらの施設が
地域の成人先天性心疾患診療の核となり，さらにその関
連循環器専門施設と連携を取りながら，患者の継続的診
療を可能とするような診療体制を整備していくことが重要
である5, 170）．今後これらの診療体制の認知や整備が進めば，
患者本人が居住する地域でどこの施設を受診すれば成人先
天性心疾患の専門的診療を受けられるか理解でき，定期的
な受診体制が確立することになると期待される．
成人期における重症度の高い心疾患の内科的・外科的治
療介入は総合修練施設で担当し，ある程度安定した状況の
患者は連携修練施設，さらに通常の外来診療や投薬は地域
の循環器専門医（必ずしも成人先天性心疾患を専門としな
い）でフォローアップすることができれば，患者自身にも医
療側にも安定した診療連携体制となる2）．このような診療
体制を確立することは，小児期から成人期にわたる切れ目
のない診療体制を提供することを可能とし，成人先天性心
疾患患者のドロップアウトを防ぐことにつながる567）．さら
に，時間的経済的負担が少なく定期的受診が可能になるこ
とによって，早期の治療介入が可能となり，最終的に成人
先天性心疾患患者の生命予後の改善に寄与する可能性が
ある565）．海外においても，成人先天性心疾患専門医による
診察は，患者の長期生存率を改善させることが確認されて
いる568, 569）．
成人先天性心疾患拠点施設で外来診療を安定して維持
していくためには，医師のみならず多領域の専門職養成が
重要である．心疾患の診断・管理のみならず，就労支援，
社会保障，家庭生活の問題点など，患者がサポートを求め
ている領域は幅広い 570）．
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●専門医教育
各地域の成人先天性心疾患専門診療施設において中心
的役割を担うのが，成人先天性心疾患専門医である．図 8
に日本成人先天性心疾患学会専門医の養成課程を示す．小
児循環器専門医，循環器専門医，心臓血管専門医のいずれ
かの専門医認定を有する医師が，一定期間（通常 2年間），
成人先天性心疾患総合修練施設もしくは連携施設で研修を
受けることで，成人先天性心疾患専門医試験の受験資格を
得ることができる．
成人先天性心疾患専門医を養成するための基本的なプロ
グラム要件は，日本成人先天性心疾患学会のホームページ

に記載されている571）．また，研修施設と認定されるための
要件も同様に記載されている．一つの指標として，本ガイ
ドラインに記載されている内容を把握していることが重要
である．単に先天性心疾患の診断だけでなく，成人期に問
題となる心不全，不整脈，PHなど循環器内科医として習
得した経験や知識を応用することが重要である．ASDの
ような単純な短絡疾患の治療適応判断だけでなく，右室流
出路狭窄や閉鎖不全を伴った TOF術後症例の再手術適応
評価や不整脈管理，さらには Fontan術後例の腹部臓器障
害や再手術の適応，ccTGAに対する不整脈管理など，経
験しておくべき疾患や病態は多岐にわたる87, 94, 332, 572, 573）．

三次診療施設
・重症心不全の管理
・難治性不整脈の治療
・肺高血圧の治療
・心臓再手術
・カテーテル治療
・後期合併症症例での妊娠 / 出産
・遺伝カウンセリング
・生活習慣病の管理
・患者データベースの作成
・心臓・肺移植の適応検討
・臨床研究の実施

二次診療施設
・定期検査
・循環器画像
・生理機能検査
・心血管系合併症の入院治療
・生活習慣病の管理・指導
・妊娠 / 出産
・多臓器合併症の治療など

一次診療施設
・日常診療
・定期検査
・投薬管理など

かかりつけ医
循環器内科（開業，勤務）

地域総合病院
・	成人先天性心疾患診療に積極

的な循環器内科医による専門
外来が存在

・	心不全・不整脈・肺高血圧な
どある程度の成人先天性心疾
患慢性期管理および入院・治
療が可能

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

小児専門施設

・	診療情報の共有
・	遠隔相互診断

・	診療情報の共有
・	共同研究の実施

成人先天性心疾患専門医総合修練施設
（高度な集学的診療・全国約 40 施設）

高度な診療，教育，研究，地域診療体制の構築・管理

小児循環器科医
（成人先天性心疾患専門医）

成人先天性心疾患患者

心臓血管外科医
（成人先天性心疾患専門医）

産婦人科医
看護師，検査技師

麻酔科医

内科，外科専門医 精神科医
臨床心理士

循環器内科医
（成人先天性心疾患専門医）

図 8　成人先天性心疾患診療体制（ネットワーク）
（日本循環器学会，ほか．2022 170）より）
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学会で認定された修練施設で 2年以上の修練期間を有す
ることに加え，外来診療や入院診療として重症度の高い心
疾患を含んだ経験が必要とされている．現在，国内で約
220名の成人先天性心疾患専門医が認定されている．これ
からの成人先天性心疾患診療体制を確立するためには，長
期的視点にたって人材を育成することが重要である．

表 31　成人先天性心疾患総合修練施設認定基準

成人先天性心疾患
① 修練カリキュラムに沿った修練が原則単独で可能である．
② 循環器専門医研修施設かつ心臓血管外科専門医修練施設として認定を受けている．
③ 成人先天性心疾患専門医資格取得者が常勤・常駐し修練指導責任者が認定されている．
④ 成人先天性心疾患専門医の資格を持つ「循環器専門医１名以上，小児循環器専門医１名以上 ,心臓血管外科専門医
１名以上」がすべて常勤している．

⑤ 多職種連携による成人先天性心疾患診療体制が構築され，定期的なカンファレンスが行われている．
⑥ 多領域専門部門の支援が得られている．
⑦ 連携修練施設と緊密なネットワークを構築できる．
⑧ 成人先天性心疾患対策ネットワークのレジストリーに参加している． 
⑨ 産科を有し，成人先天性心疾患患者の妊娠出産に対応できる診療を行っている．
⑩ 心理分野の資格保有者が成人先天性心疾患患者のメンタルケアを行っている．
⑪ 遺伝学的コンサルト，緩和医療等の倫理的課題についての対応ができる．
ただし，⑨⑩⑪については ,連携修練施設等の施設との連携で対応することを含む .

臨床活動の指標
① 成人先天性心疾患専門外来があり，年間登録症例患者数が 100名以上． 
② 成人先天性心疾患カテーテル件数の総計が 25例以上 /年 .
③ 成人先天性心疾患の心臓超音波・心臓 /冠動脈 CT，心臓MRIの専門的解析ができる .
④ 成人先天性心疾患手術件数が 12例以上 /年（手術の難易度に規定あり）．
連携修練施設の認定基準　
① 成人先天性心疾患に関する診療と専門医修練にとって有益な施設．
② 循環器専門医研修施設か小児循環器修練施設であること．
（ア） 小児専門施設の場合，成人先天性心疾患専門医を持つ小児循環器医が 1名以上常勤．
（イ） 小児専門施設以外の施設の場合 , 成人先天性心疾患専門医が 1名以上常勤・常駐．
③ 総合修練施設と成人先天性心疾患診療に関するカンファレンスの連携 .
④ 以下のいずれかに相当する成人先天性心疾患診療を行っていること．
（ア） 小児専門施設の場合，連携施設へ外来移行を 10例以上 /年 . 
（イ） 小児専門施設以外の場合，成人先天性心疾患専門外来があり，50例以上 /年の管理．
⑤ 施設内に修練指導責任者がいる .
⑥ 成人先天性心疾患カンファレンスが定期的に行われている．
⑦ 心臓超音波・心臓 /冠動脈 CT・心臓MRI・心臓カテーテル検査などを用いた成人先天性心疾患患者評価が専門的
にできる．

（日本成人先天性心疾患学会．565a）より作表）
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1.

成人移行支援の概念

先天性心疾患をはじめとする小児期発症慢性疾患におい
ては，患者の成長発達に伴い，小児期から成人期への移行
が課題となる．米国では，小児期から成人期への移行は
transition（トランジション）と呼ばれ，「小児期発症の慢性
疾患を持つ患者が小児を対象としたヘルスケアから成人を
対象とするヘルスケアへ切れ目なく移る計画的，継続的，
包括的な患者中心のプロセス」574）と定義されている．ここ
でいうヘルスケアとは，医療・福祉を含むさまざまな活動
を指す．小児医療機関から成人医療機関への転科・転院は
transfer（トランスファー）とよばれ，transitionにおける一
つのイベントと位置づけられる．

2014年，日本小児科学会は，transitionを参考に「移行
期医療」という概念を提唱した 575）．続く 2023年の提言で
は，移行期医療という言葉が，本来 transitionの対象とす
る医療・福祉を含む諸活動のうち医療に特化した印象を与
えるとして，より包括的な概念である「成人移行支援」が
提唱された 576）．成人移行支援においては，ヘルスリテラ
シーの獲得，自らによる健康管理，学校生活や就労など，
日常生活上のさまざまな場面での自己決定および意思表示
（セルフ・アドボカシー）を目指した自律・自立支援が必要
とされる576）．本章では以降，より包括的な概念である成人
移行支援を用いる．
成人移行支援が改善を目指すアウトカムは多岐にわた
る．一方，専門家のコンセンサスが得られた唯一の指標は
「患者が受診中断しないこと」であったとの報告もある577）．
先天性心疾患患者に看護師をはじめとした医療チームが成
人移行支援プログラムを提供することで，患者の疾患に関
する知識，移行準備性が向上し 578, 579），成人先天性心疾患
専門施設への適切な受診が促された 580）と報告されている．
成人先天性心疾患専門施設の受診は患者の予後を改善
し 559, 568），受診中断は再受診後の侵襲的治療リスクを高め
る564, 581）ことが示唆されている．成人移行支援を通じて患

者の生涯にわたる適切な医療機関受診を支援することは不
可欠である．

2.

成人移行支援の内容

成人移行支援は病気が診断されたときから意図され，ま
た，成人後も生涯を通じて提供されるが，とくに意識的に
支援が提供される年代は 12歳頃から若年成人期とされ
る 576, 582）．厚生労働科学研究費「小児期発症慢性疾患を持
つ移行期患者が疾患の個別性を超えて成人診療へ移行す
るための診療体制の整備に向けた調査研究」班が作成した
「成人移行支援コアガイド」では，患者本人が 0～ 3歳時
は保護者への説明が中心になるが，3～ 6歳で患者に処置
などについてできるだけ説明し，7～ 12歳で患者への病名
告知，疾患の説明，治療内容の理解に努め，13歳以降で
ヘルスリテラシーを獲得し，服薬管理などが自分でできる
ように支援することが提案されている583）．
成人移行支援でもっとも重要な基本姿勢は，患者の自己
決定権の尊重である．医療者は日常的に患者本人に話しか
け，声に耳を傾け，年齢および成熟に相応しい情報を提供
することで，患者自身のヘルスリテラシー獲得や自己決定
を支援する576）．同時に，患者が自己決定の主体となるよう，
保護者に対し患者 -保護者，保護者 -医療者関係の変容を
促す 576）．具体的な方法としては，移行プロセスに関する
資料を用いた説明，患者のニーズ評価，支援プロセスへの
保護者の参加，患者と医療者だけで話をする機会の確保，
ピアサポートの提供などが推奨されている584）．成人移行支
援では，移行の必要性，診療施設の選び方，疾患名や過去
の治療歴，薬剤の効果と副作用，合併症や長期予後，結婚
と家族計画，職業選択などについて話し合う 170）．成人移
行支援に関しては，患者教育や支援の効果評価に活用でき
るチェックリストや尺度 585-588），ウェブコンテンツ 589）が複
数公表されており，使用を検討する．
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3.

成人移行支援の提供体制

成人移行支援は医療・福祉を含む幅広い概念であり，提
供にあたっては医師，看護師，ソーシャルワーカー，助産
師，検査技師，保健師などからなる多職種チームが必要で
ある197, 576）．なかでも看護師はコーディネーターなどとして
中核的役割を担う 576）．先天性心疾患領域は患者数の多さ
や循環器内科医の協力もあり，成人先天性心疾患専門外来
設置や成人移行支援に関連した提言作成など，先駆的な取
り組みを行ってきた 170）．他方，近年では他の疾患領域でも
成人移行支援に対する必要性や関心が高まっている．先天
性心疾患領域だけでなく院内の複数診療科・部署の関係者
で構成される成人移行支援体制の構築を検討する必要があ
る．
従来，成人移行支援は医療側の自主的な活動，病院間連
携，さらには日本成人先天性心疾患学会の修練施設の活動
によりなされてきたが，2017年 10月の厚生労働省通達に
より，都道府県の行政的な医療連携体制と自立・自律支援
事業の整備事業が開始された 590）．その後，脳卒中・循環
器病対策基本法，成育基本法に基づく基本計画 591）ないし
基本的な方針 592），脳卒中と循環器病克服第二次 5ヵ年計
画 593），難病・小慢対策の見直しに関する意見書を踏まえ
て（その後の改正難病法，改正児童福祉法）594），関係学会
から 2021年 1月に都道府県の移行医療支援センター設立

に向けての提案 595） が発表された．2024年現在，8都道府
県に移行期医療支援センターが設置され 596），第 2期循環
器病推進基本計画 591）も加わり，さらなる進展が期待され
る．都道府県の保健行政システムの枠組みのなかで，自治
体等で協議会と主要施設（成人，小児，難病拠点など）で
の移行医療支援センターが設置され，それらにより診療連
携マップ作成，移行医療支援の窓口業務（相談業務，多職
種連携による自立・移行・福祉・就労支援）の整備，地域
の保健担当者への移行医療の講演会等による行政，地域へ
の普及啓発がなされ，一層の健保対策の推進に繋がる事が
期待される565）（表 32）．

表 32　 都道府県により設置が望まれる協議会と移行医療支
援センターのモデル案

協議会
1）構成員
小児慢性特定疾病の自立支援に関わる小児科系代表，成人期の難
病（指定難病を含む )に関わる内科系代表，小児慢性特定疾病等
自立支援事業担当者，難病相談支援事業担当者，保健師，教育関
係者，看護師，患者会代表を含む．移行医療対象疾患である成人
先天性心疾患の修練施設（総合・連携 )との連携を考慮する .

2）役割
移行医療センターの設置場所，コーディネーターの配置，移行医
療センターの業務内容と連携体制の構築を行う．
移行医療支援センター
A. 窓口実務：相談業務，自立・移行・福祉・就労等の支援業務
B. 地域の診療マップの作成
C. 情報公開：ホームページを作成し，移行医療のツールと地域
の診療マップの公開，ウェブ相談事業，講習会開催
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1.

VSD

1.1

概要
先天性心疾患においてもっとも高頻度である．欠損の部
位により，右室流出部，膜様部，右室流入部，筋性部欠損
の 4つに分類される．血行動態は欠損の大きさと肺血管抵
抗により決定される（図 9）．中～大欠損では左右短絡量の
増大に伴い肺血流量も増加し，その結果，左心房・左心室
にも容量負荷をもたらす．まれに現在でも，未治療の中欠
損以上の成人患者が存在し，Eisenmenger症候群や PAH
といった病態を呈することがある．また根治術後であって
も，短絡残存およびその増悪や成人期に進行する PAH患
者も存在する597, 598）．

1.2

診断
1.2.1
症状，理学所見
小欠損では心雑音以外の症状を認めないが，中～大欠損
では新生児期から体重増加不良，多呼吸，努力呼吸，哺乳
障害，多汗，尿量低下などの心不全症状が現れる．極端な
場合蒼白となり，低 COに伴い不幸な転帰を取ることもあ
る．高肺血流量に伴い多呼吸，努力呼吸を呈する．聴診上，
小～中欠損の場合には比較的大きな汎収縮期雑音が聴取さ
れるが，大欠損では左右心室間の圧較差が減少しているた
め心雑音は小さく低調となり，サイズに応じて漸減する．
チアノーゼを認める場合は高い肺血管抵抗，Eisenmenger
症候群が推測される．
1.2.2
検査所見
a．胸部 X線
左右短絡量が多い場合左心室，左心房は拡大し，肺血

管陰影は増強する．重症例では PHに伴い右心室，右心房
も拡大傾向となる．
b．心電図
左心室容量負荷に伴い左側胸部誘導における深いQ波，
左側胸部誘導や II，III，aVFの R波増高を認める．Eisen-
menger化した場合には右心室の圧負荷所見が主体となる．
c．心エコー図

VSDの診断には不可欠であり，欠損の部位，大きさ，
数や左心系容量負荷の程度，PHの有無・程度，合併症の
有無などの診断が可能である．
d．心臓カテーテル検査
手術適応の決定などで実施され，Qp/Qs，肺血管抵抗な
どが算出される．肺血管抵抗が高値を示す場合，酸素やエ
ポプロステノールの負荷を実施し肺血管の反応性・性状を
判断しなければならない．場合によっては肺生検も考慮さ
れる．
e．心臓MRI
最近では心エコー図検査や心臓カテーテル検査と同等の
診断が可能となってきており，解剖学的構造のみならず血

PA

SVC

IVC

TV

①

②

③

③

内側乳頭筋
中隔縁柱

①漏⽃部⼼室中隔⽋損
②膜様部⼼室中隔⽋損
③筋性部⼼室中隔⽋損

IVC：下⼤静脈，PA；肺動脈，SVC：上⼤静脈，TV： 三尖弁

図 9　心室中隔欠損の種類 
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行動態の評価も可能である．
1.2.3
合併症
成人期も含めての合併症として，大動脈弁逸脱とAR，
右室流出路狭窄，左室右房短絡などを認める．大動脈弁逸
脱とARは主に右室流出部欠損にて高率に合併する．収縮
期の短絡血流と共に大動脈弁（主に右冠尖）が欠損にはま
り込み，大動脈弁逸脱が生じ，固定化に伴い変形は徐々に
進行し，ARへと至る599, 600）．右室流出路狭窄は右室内異
常筋束の発達によることが多く，狭窄の進行により右室二
腔症を認めるようになる．左室右房短絡は膜様部欠損の自
然閉鎖に伴う中隔瘤が，三尖弁の一部を巻き込んだ場合な
どに認められる．

1.3

治療，予後
小欠損の場合，膜様部，筋性部欠損を主体に，約半数の
症例で自然閉鎖が認められる．ほとんどは幼児期までに自
然閉鎖するが 601），稀に成人期に閉鎖することもある．中～
大欠損の場合乳幼児期に外科的根治術の適応となるが，未
手術で生存した場合には，肺動脈血管閉塞性病変が進行し
心不全症状は軽減，最終的に Eisenmenger症候群に進行
する602）．
心不全を伴う中～大欠損には乳幼児期に外科的根治術が
実施される597, 598）．死亡率は 1～ 2%未満であり，術後遠
隔期の予後も良好である197, 603）．外科的治療の適応は，一
般的にQp/Qs＞1.5で左心系容量負荷が認められ，肺血
管抵抗が低い場合に考慮される604, 605）．幼少期にQp/Qs
＜1.5で手術適応なしと考えられていた症例でも，成人期
には加齢に伴う体格変化により左右短絡量に変化をきたす
場合もあり注意が必要である．また Eisenmenger化してい
ないが肺血管抵抗の上昇が認められる場合には，肺動脈血
管の可逆性に応じて手術適応が考慮される．また PH治療
薬の導入による適応拡大も実施されているが，明確な適応
やエビデンスは不十分であり 606），実施には経験豊富な専
門施設・専門医に相談することが望まれる．成人期におい
て，Qp/Qs＜1.5であっても大動脈弁逸脱とAR，右室流
出路狭窄が進行する場合は外科的治療が考慮される．海
外においては VSDに対する経カテーテル閉鎖術も実施さ
れているが，合併症や長期予後など不明確な点もあり607），
2024年現在国内未承認である．
適切なタイミングで外科的治療を実施されたVSDの長
期予後は良好である608）．ただし成人期における術後遠隔
期管理として，術後遺残短絡，左心室機能低下，PH傾向，
術後であっても大動脈弁逸脱とARや右室流出路狭窄の進

行，伝導障害などに注意が必要であり，年 1回程度以上の
経過観察が推奨される．とくにQp/Qs＞1.5を超えるよう
な遺残短絡は未手術症例と同様の対応を検討すべきであ
り，また遺残短絡の存在は IEのリスクがあり，感染予防
が必要である．PH合併例では PH治療薬の導入や運動制
限などが必要な場合もあり，より詳細な肺血管床評価のた
め経験豊富な専門施設・専門医に相談することが望まれる．

2.

ASD 

2.1

背景
ASDは心房レベルでの短絡をきたす疾患で，先天性心
疾患の 7～ 13%を，40歳以上では先天性心疾患の 35～
40%を占め , 約 2：1で女性に多い 609）．二次孔欠損がもっ
とも多く，ほかに一次孔欠損（AVSD不完全型と同義），静
脈洞欠損（上大静脈洞型・下大静脈洞型），冠静脈洞欠損
がある（図 10）610）．小児期から若年成人期では多くの例で
無症状であり，早期発見が遅れることも多い．診断時 10 
mm以上の欠損をもつ症例では，ほとんど自然閉鎖せず，
心房間短絡の方向と量は，欠損のサイズと心房間圧較差，

図 10　心房中隔欠損の種類 
a. 二次孔欠損 : 心房中隔の中央の卵円窩に欠損が存在する．全体の
約 75%を占める．

b. 上大静脈型欠損 : 部分肺静脈還流異常を伴うことがある．
c. 下大静脈型欠損
d. 冠静脈洞欠損 : 冠静脈洞に欠損を認めるまれなタイプで unroofed 

coronary sinusともよばれる．左上大静脈遺残を伴うことがある．
e. 一次孔欠損 : 心房中隔下方の房室弁直上に欠損が存在する．不完
全型房室中隔欠損症ともいう．多くが僧帽弁前尖に裂隙（クレフ
ト）を伴い僧帽弁閉鎖不全を合併する．

SVC: 上大静脈 , IVC: 下大静脈 , TV: 三尖弁
（日本循環器学会，ほか．2021610）より改変）
【改変箇所】a～ eの説明を追加した．

a

b

c
d

e
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左右心室のコンプライアンス，PVRによって規定される．
加齢とともに修飾因子が加わり，短絡量や方向が変化する．
通常は左右短絡が主体であるが，PHの合併による右左短
絡の出現がみられる場合がある．一方で，加齢や高血圧，
冠動脈疾患などの合併に伴う左室コンプライアンスの低下
によって，左右短絡の増加がみられることもある．また，
40歳以降には AF/AFLなどの不整脈発生の頻度が増し，
脳梗塞や心不全といった病態の悪化に関与する．高齢者で
は大動脈の蛇行などによる右左短絡の出現（platypnea–or-
thodeoxia syndrome）から生じる低酸素血症が問題になる
場合も散見される．ASDの約 30%が，何らかの先天性心
病変を合併するため，それらを見落とさないように診断が
必要となる609）．無治療で放置した場合，右心不全，不整
脈，PHを合併する．根治治療として，外科的閉鎖術の有
効性と安全性は確立され，長期の実績があるが，開心術と
比較的長い入院が必要となる．二次孔欠損においては，
2005年からわが国に導入された経皮的 ASD閉鎖術が外
科的閉鎖術と並ぶ標準的治療となっている．

2.2

臨床所見 
2.2.1
症状 
ASD患者の多くは，成人期までほとんど無症状に経過
する．成人期になって初めて発見される症例も多く，症状
としては，息切れ，動悸，易疲労感が多く，脳梗塞による
麻痺やAFに伴う心不全症状，高齢者では右左短絡による
低酸素血症の発症に伴って症状が出現することもある． 

2.2.2
身体所見
聴診所見では，左右短絡が中等度以上の症例で，II音の
固定性分裂，肺動脈弁通過血流の増大による収縮期駆出性
雑音を高位傍胸骨左縁で，相対的三尖弁狭窄による拡張期
雑音を下位胸骨左縁で聴取する．合併する弁膜症により雑
音の種類も変化し，体液貯留を伴う場合には両下肢浮腫を
認める．

2.3

検査所見 
2.3.1
心電図 
洞調律であることが多いが，中年以降にはときにAFを
呈する．不完全右脚ブロック，右軸偏位，右室肥大，頻度
は少ないが孤立性陰性 T波などの所見がみられる．

2.3.2
胸部 X線
左右短絡を反映して，肺動脈の拡大による左第 2弓の突
出，右室の拡大，肺血管陰影の増強などがみられる．
2.3.3
心エコー図検査
ASDの画像診断において，TTEは，まず実施すべき検
査である．TTEの画像不良例，TTEで検出困難な小欠損
例や静脈洞型の診断，肺静脈還流異常などの合併の診断，
カテーテル治療の適応評価や術中モニタリングには TEE
を併用する611, 612）

a．欠損の検出
傍胸骨左縁四腔像，短軸像，心窩部アプローチ，胸骨右
縁アプローチなどで評価する．心尖部四腔像では，欠損と
超音波ビームが平行になるため，ドロップアウトによるアー
チファクトとの鑑別を要する．カラードプラも併用する．
静脈洞型は傍胸骨左縁アプローチでは欠損を見逃しやす
い．右房・右室拡大がみられるにもかかわらず欠損が明瞭
でない，または欠損が小さい場合は，静脈洞型や肺静脈還
流異常の合併を疑い，積極的に造影 CTや TEE等のほか
の画像診断を実施する．2005年からの 20年間でデバイス
を用いたカテーテル治療が二次孔欠損の主要な治療となっ
たため，経皮的閉鎖術を行う際には TEEによって欠損の
サイズ，形，辺縁組織との距離などを正確に計測する必要
がある．塞栓症症例，原因不明の低酸素血症例などで，
ASDや PFOによる右左短絡が隠れていることがあり，カ
ラードプラや経胸壁コントラスト心エコーが診断に有用で
ある． 
b．右室負荷，PHの程度 
右房・右室の拡大，それに伴う三尖弁逆流，心室中隔の
奇異性運動，三尖弁逆流シグナル最大速度により求めた右
房－右室収縮期圧較差から PHの程度を推定する．ただし，
肺動脈弁狭窄や漏斗部狭窄を合併する場合は，右室収縮
期圧＝肺動脈収縮期圧とならないため，注意を要する．エ
コーにて右心系の拡大がみられれば有意な左右短絡がある
と考えられ，Qp/Qsの値にかかわらず経皮的な閉鎖術の治
療適応となる． 
c．Qp/Qsの計測
右室流出路と左室流出路の血流速度波形をそれぞれの
流出路径から計測する．ただし，成人の場合，右室流出路
が明瞭に描出できないこともあり，誤差も大きくなること
があるため注意が必要である．
d．合併症の診断 
僧帽弁逸脱やクレフトの合併などによる僧帽弁逆流，肺
動脈弁狭窄症，部分肺静脈還流異常，左上大静脈遺残（冠
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静脈洞型に多い）などの合併症の診断にも有用である．
2.3.4 
CT 
複数欠損の位置関係の診断や肺静脈還流異常の診断に
有用である．また，冠リスク因子を有する患者での冠動脈
病変合併の診断にも有用である．ただし，造影剤を使用す
るため，造影剤アレルギーを有する患者，慢性腎臓病患者
や糖尿病にてメトホルミン製剤使用患者においては注意が
必要である．心電図同期にて撮影を行う．
2.3.5
MRI
欠損や肺静脈還流異常の診断に有用であるが解像度は

CTよりも劣る．また，右室拡大や右室機能の定量評価が
可能で，手術リスクや術後回復にかかわる因子の評価にも
有用である613）．ガドリニウム造影は必ずしも必要ではな
い． 

2.3.6
心臓カテーテル検査
PHやほかの合併症を伴わない若年患者で，非侵襲的画
像診断が十分になされている場合，心臓カテーテル検査は
必ずしも必要ではない 614, 615）．しかし PH合併例では，
PVRの評価と酸素負荷や薬物負荷による肺血管病変の可
逆性の評価に，右心カテーテル検査は必須である．また，
Qp/Qsの評価や肺静脈還流異常などの合併症の診断のた
めには適応となりうる．年齢や冠リスク因子の存在，心電
図所見などから冠動脈疾患の評価が必要な場合，また，外
科的修復術前には冠動脈造影による評価が必要となる． 

2.4

自然予後
現在ではほとんどの症例で治療介入がなされるため，自
然予後のデータは 1970年に遡る616）．そのデータによると，
20 歳までの自然歴は良好であるが，30歳を過ぎると心不
全死が増加し，その後，急速に生存率は低下する．60歳
以上の死亡率は年 7.5%と報告されている．また 60歳代
で初めて症状を示す例では，70歳時の生存率は約 95%で，
80 歳では約 50～ 60%，90歳では約 20%であった 617）． 

2.5

治療，管理 
2.5.1
内科治療 
a．心不全に対する薬物治療
心不全症状，体液貯留がある場合には，利尿薬投与を行
う．高血圧合併例では降圧薬投与を行い，充分な後負荷の

低下を図る．すでに左室拡張障害をきたしている場合には，
閉鎖治療後に左室への流入血流量増加に伴い，肺うっ血，
左心不全を惹起する場合がある．そのため，とくに高齢者
では充分な薬物治療を行う．日本循環器学会の「2025年
改訂版 心不全診療ガイドライン」を参照し，心不全に対す
る SGLT2阻害薬の積極的導入を検討する74）．
b．AFに対する内科治療

AFを発症した場合，塞栓症リスクに関しては CHADS2

スコア 1点以上ならば十分な抗凝固療法下でリズムコント
ロールを試みる．出血リスクはHAS-BLEDスコアを用い
て評価し，適切な抗凝固療法を行う．AFに対する除細動
および抗凝固療法に関しては，日本循環器学会の「2020年
改訂版 不整脈薬物治療ガイドライン」に準ずる619）． 
c．PHに対する内科治療
第 4章 3.4.「治療」の項を参照のこと． 
d．IEに対する予防的抗菌薬投与

ASD単独では IEのリスクとならないため，予防的抗菌
薬投与は不要である．外科治療またはデバイス治療後 6ヵ
月間は予防を行うことが原則であるが 620），経皮的ASD閉
鎖術後の IEでは 6ヵ月以降に発症する遅発性の事例が存
在することを認識し，高リスクと考えられる症例では，予
防内服の期間の延長を考慮する．
e．閉鎖術後の抗血小板薬
閉鎖術後 6ヵ月間は抗血小板薬を投与する．AFや奇異
性塞栓合併例では適切な抗凝固療法を継続する610）．
2.5.2
ASD閉鎖術の適応（推奨表 11）610）

右心系の拡大を生じるような有意な短絡を認める症例で
は，心房不整脈，運動耐容能の低下，PHの進行，TRの
進行，心不全の発症などを予防する目的で，症状がなくて
もASD閉鎖術がすすめられる522）．ASD閉鎖術には外科
的閉鎖術と経皮的デバイス閉鎖術があり，閉鎖術の適応が
ある場合にどちらかの方法で治療を行うことになる．
従来，成人においては，肺体血流比（Qp/Qs）が 1.5～

2.0以上の場合を適応としてきたが , カテーテル治療の場
合は症状の有無にかかわらず，右房・右室拡大を認める
ような有意な左右短絡があり，PVR＜5 Wood 単位（400 
dynes･秒 ･cm－5）の症例は治療適応とされている（推奨ク
ラス I）620）．また，欠損の大きさにかかわらず，ASDによ
る奇異性塞栓症発症例（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
A）または体位変換性低酸素血症（platypnea-orthodeoxia 
syndrome）が証明された症例（推奨クラス IIa，エビデンス
レベル B）， PVR＞ 5 Wood単位（400 dynes･秒･cm－5）で
あっても，肺動脈圧 /体動脈圧＜2/3または PVR/体血管
抵抗＜2/3 であり，全体として左右短絡（Qp/Qs＞1.5）が
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みられる症例（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）も，
ASD 閉鎖術が考慮される . 一方，PHの薬物治療も急速に
発展しており，PHを伴ったASD でも “treat and repair”に
て肺血管作動薬に反応性がある PH合併例には，肺血管可
逆性評価を行ったのち，閉鎖術を考慮する（推奨クラス 
IIb，エビデンスレベル C）．ただし，その判断は経験豊富
な専門施設で行うべきである．
一方で外科的閉鎖術も進歩してきており，AF合併症例
におけるMaze手術の追加にて洞調律化を図ったり，左心
耳切除もしくは閉鎖術を同時実施することによって脳梗塞
予防治療を行ったりして術後遠隔期の成績が改善している
621）. 一次孔欠損型，静脈洞型，冠静脈洞型に対しては外科
的閉鎖術が第一選択となる．また，同時手術を要するよう
な合併症（高度の三尖弁逆流や僧帽弁逆流，部分肺静脈還
流異常など）を有する症例またはデバイス閉鎖術が適さな
い形態を有する症例に対しても，外科的閉鎖術を選択する．
一方で，非可逆的 PHで左右短絡のない症例では，ASD 
閉鎖術を行ってはならない（推奨クラス III，エビデンスレ
ベル C）．
2.5.3
外科的閉鎖術，経皮的デバイス閉鎖術
外科的閉鎖術は従来治療の基本であったが，手術による

30日死亡が通常 1%以下であるもののゼロではない 622）．
ただし長期予後は良好であることが知られている．一方，
デバイスの進歩により，現在では二次孔欠損型の多くの症
例で，カテーテル治療での経皮的デバイス閉鎖術が可能と
なってきた．重篤な合併症発生率も 1%以下で，わが国で
は手技に伴う死亡は 2005年から 2024年まで報告されて
いない安全な治療となっている．38 mm未満の二次孔欠損
型で，前縁以外の周囲縁が 5 mm以上ある症例では，デバ
イス閉鎖術が第一選択となってきている343, 623-625）. 38 mm 
以上の大きい欠損，前縁以外の周囲縁が 5 mm未満の症
例，その他の複雑な形態のものは，外科的閉鎖術の適応と
なる．また，外科的治療では短期間入院で済む低侵襲心臓
手術（MICS）-ASD閉鎖術も普及してきている626）．
2.5.4
その他の合併症に対する手術適応 
AFを有する症例でデバイス閉鎖術の適応となる場合は，
デバイス閉鎖術前にCAを考慮するが，デバイス閉鎖術後
でも，エコーガイド下で心房中隔穿刺を行い，安全にアブ
レーションができる628）． 外科治療を行う際にはMICS-

推奨表 11　 心房中隔欠損閉鎖術に関する推奨とエビデンス
レベル 

推奨
クラス

エビデンス
レベル

血行動態的に有意かつ解剖学的に適する＊1

二次孔 ASDを有する患者に対し，カテー
テル閉鎖術を行う．

I A

一次孔，静脈洞，冠静脈洞 ASD＊2に対
し，外科的閉鎖を行う． I A

心房位での一時的な右左短絡を有し，脳
卒中や反復する脳虚血発作といった奇異
性塞栓症の既往がある患者に対し，二次
孔 ASDのカテーテル閉鎖術を考慮する．

IIa A

ほかの弁膜症手術実施予定の場合や，デ
バイス留置のための辺縁が十分ではない
症例においては，二次孔欠損があっても
外科的閉鎖術を考慮する．

IIa C

Platypnea-orthodeoxia症候群にて低酸
素血症を生じた場合は，カテーテル閉鎖
術にて欠損閉鎖を考慮する．

IIa  B

心房位での一時的な右左短絡を有し，チ
アノーゼ症状があり心拍出量の維持が欠
損を通過する短絡に依存しない患者に対
し，二次孔 ASDのカテーテル閉鎖術を考
慮する．

IIa B

小さな二次孔 ASDを有する患者で，血栓
塞栓症のリスクがあると推測される場合
（経静脈的ペースメーカ留置，長期にわた
る静脈カテーテル留置，過凝固状態など）
には，カテーテル閉鎖術を考慮してもよ
い．

IIb B

左右短絡があり肺動脈圧が動脈圧の 2/3
以下の場合や肺血管抵抗が全身血管抵抗
の 2/3以下の場合，肺血管拡張薬に反応
し欠損のバルーン試験閉鎖下での血行動
態に問題がなければ，肺血管抵抗が 5 
Wood単位以上であっても，経皮的 /外
科的閉鎖術を考慮してもよい．ただし，
肺高血圧症の管理に精通している者が治
療に加わる必要がある．

IIb C

血行動態的に有意でない小さな二次孔
ASDを有する患者で，ほかの危険因子を
もたない場合は，カテーテル閉鎖術は推
奨されない．

III
No benefit B

二次孔 ASD以外の ASDを有する患者で
は，カテーテル閉鎖術は第一選択の治療
法として推奨されない．

III
No benefit C

非可逆的肺血管閉塞性病変の進行を伴う
二次孔 ASDを有する患者では，カテーテ
ル閉鎖術は行うべきではない．

III
Harm C

＊1  血行動態的に有意とは，右心系の容量負荷所見，右心不全，心房
位短絡による右心系の圧上昇を指す．解剖学的に適するとは，欠
損周囲の辺縁が十分あり適切なサイズの閉鎖栓が固定できるこ
と，房室弁や肺静脈といった周辺構造に悪影響を与えないことを
指す． 

＊2  静脈洞型，冠静脈洞型 ASDについては経皮的閉鎖術の報告があ
るが十分なエビデンスに達していない．

（日本循環器学会，ほか．2021 610）より）
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ASD閉鎖術をMaze手術と左心耳閉鎖術と同時に行うこ
とが可能であり，入院期間が短縮され，胸骨正中切開と比
べ創部の諸問題が減少している．
2.5.5
ASD閉鎖術後の管理
ASD単独症例の外科的閉鎖術の長期予後がよいことは
知られているが，成人期に手術を実施した症例では，PH 
や右室機能低下，AF，中等度以上の三尖弁逆流や僧帽弁
逆流の合併例が多く，このような症例に関しては術後の定
期的な管理が必要となる．また，経皮的デバイス閉鎖術で
は入院中のデバイス脱落，慢性期における心浸食やその他
のデバイス治療特有の術後合併症もあるため，定期的な管
理が必要となる．心浸食は 0.1～ 0.3%の発症率と報告さ
れているが，多くの症例は手技後 72 時間以内の発症であ
り，息切れや胸痛などの症状に注意しながら，術後心嚢液
貯留の有無について心エコー検査で評価を行う．ASD閉
鎖術後のフォローアップは表 33のとおり推奨する552）． 

3.

PFOと医原性 ASD

3.1

PFO

3.1.1
病態生理
卵円孔は胎児循環に必須の心内構造である．多くは生後
に癒着閉鎖するが，一次中隔と二次中隔が完全に癒合しな
い場合，左房側がフラップ状の一方向弁となり，咳やいき
みなど右房圧が高くなると右左短絡を生じる629）．この状態
が PFOであり，潜因性脳梗塞や体位変換性低酸素血症な

ど，さまざまな病態と関連している．
脳梗塞の約 25%は原因不明の潜因性脳梗塞であり，そ
のなかには静脈系で形成された血栓塞栓子が PFOを介し
て生じる脳梗塞が含まれる630, 631）．PFOが関与する脳梗塞
は約 5%と考えられている632）．体位変換性低酸素血症は
座位や立位で低酸素血症を生じる．大動脈の蛇行や拡張，
脊柱変形によって心房中隔の歪みを引き起こし，座位や立
位で右左短絡が増大すると考えられている633, 634）．
3.1.2
診断
a．PFO検出

PFOは TTE，経頭蓋超音波ドプラ法（transcanial 
doppler: TCD），TEEのコントラストエコーで診断する．
安静時に右左短絡を認めることは少なく，Valsalva負荷で
診断する必要がある．Valsalva負荷中や解除時に一時的に
右房圧が高くなり右左短絡を検出できる．

PFOの確定診断は TEEで行う．卵円孔の開存，短絡血
流，Valsalva負荷後 3心拍以内に左房内にコントラストを
認めると PFOと診断できる．しかし，TEEでは鎮静剤の
使用により十分なValsalva負荷がかからず，診断率が低
下する懸念がある635）．そのため，PFO診断は，まず，十分
なValsalva負荷が可能な TTEや TCDを行うことが重要
である636）．
b．PFO形態評価

PFOは健常人にも認められるため，PFOが脳梗塞の原
因であるか鑑別することが重要になる．脳梗塞に関与する
PFOは，解剖学的特徴として，大きな卵円孔，長いトンネ
ル長，心房中隔瘤などがあげられ 637, 638），形態評価は TEE
で行う．
3.1.3
治療
a．薬物治療

PFOが関与する脳梗塞では，深部静脈血栓を有する場
合は抗凝固療法，深部静脈血栓を認めない場合は抗血小
板療法が行われる．
b．カテーテル閉鎖術
無作為化比較試験においてカテーテル閉鎖術は薬物治療
と比較して脳梗塞再発予防の有効性が示され 639-641），2019
年から PFOに対してカテーテル閉鎖術が開始された．カ
テーテル閉鎖術の適応基準を表 34に示す．必須条件とし
て PFOの関与がありうる潜因性脳梗塞など，脳梗塞の二
次予防に適応される．また，解剖学的に高リスクな PFOは，
閉鎖術による効果が期待され推奨されている642）．
カテーテル閉鎖術は全身麻酔下で実施するが，局所麻酔
下で行うことも可能である．閉鎖栓は AMPLAZTERTM 

表 33 　心房中隔欠損閉鎖術後のフォローアップ

1.  閉鎖術を成人になってから実施した症例で，以下の病態を合
併している症例に対する年に 1度のフォローアップ ．

 （1） PH 
 （2） 心房不整脈 
 （3） 右室機能低下 /左室機能低下 
 （4） 三尖弁逆流 /僧帽弁逆流 
 （5） その他の心病変 

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

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

（Warnes CA, et al. 2008 552）より作表）
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PFO Occluder（Abbott社製），Gore® CARDIOFORM Sep-
tal Occluder（Gore社製）が使用でき，サイジングバルーン
や TEEによる PFO形態をもとにサイズ選択を行う．合併
症は，発生頻度は低いが，デバイス脱落，心浸食などがあ
げられる11）．術後の長期的な薬物治療は，脳梗塞の二次予
防の観点から個々の症例に応じて検討する．

3.2

医原性 ASD
3.2.1 
発生頻度
経皮的僧帽弁接合不全修復術など心房中隔穿刺の手技
が増加しており，医原性 ASD（iASD）が新たな問題となっ
ている．iASDの発生頻度は，1ヵ月後で 60～ 80%，1年
後で 10～ 30%とされている643）．iASDは心不全入院や死
亡に関連すると報告があるが，閉鎖術での予後改善効果は
明らかでない 644, 645）．しかし，なかには左右短絡による低
心拍出症候群，右左短絡による低酸素血症を生じ，早期に
iASDカテーテル閉鎖術が必要な症例がある369, 646）．
3.2.2
治療
iASDカテーテル閉鎖術の適応は定かではないが，低心
拍出症候群や低酸素血症を認める場合は必要であり，欠損
10 mm以上，右心機能低下，PHを認める場合は症例に応

じて検討することが提案されている643）．閉鎖栓は
AMPLAZTERTM Septal Occluder，AMPLAZTERTM Cribri-
form（Abbott社製），Figulla® Flex II Septal Occluder（Oc-
cultech社製），Gore® CARDIOFORM ASD Occluder（Gore
社製）などが使用可能であり，サイジングバルーンによる
計測は欠損孔傷を増大させる危険性があるため，TEEによ
る計測をもとにサイズ選択を行う．

4.

AVSD

4.1

解剖学的特徴と病態生理（図 11）
現在では房室中隔欠損（atrioventricular septal defect : 

AVSD）の名称で統一されている．先天性心疾患の 3～
5%を占め，21トリソミーの約 20%に合併する．房室中隔
が欠損する一連の疾患群であり，完全型と不完全型に分類
される647）．不完全型は一次孔欠損型 ASDとしても分類さ
れている．5葉の共通房室弁，左室流出路の前方偏位，心
室中隔の流入部–心尖部間の短縮および心尖部–流出部間
の延長，房室結節・His束・近位刺激伝導路の下方偏位が
特徴である648）．完全型は共通弁尖が心室中隔の稜線上に
付着せず，心房，心室の双方のレベルで欠損が生じる．
Rastelliらは共通前尖の形態と腱索の付着部位によりA，
B，Cの 3つにタイプに分類している649）．不完全型では前
後の共通弁尖が繋がることで房室弁口が左右二つに分か
れ，弁尖が心室中隔に付着するため心室レベルでの短絡は
ないが左側房室弁には裂隙が存在する．

4.2

臨床所見
心内短絡，房室弁閉鎖不全（AVVR），PH，左室流出路
狭窄，心室機能低下の程度により，さまざまな症状と身体
所見が認められる．

4.3

検査所見
胸部 X線では肺血管陰影の増強，心内短絡量や房室弁
逆流が高度であれば心拡大を認める．心電図の特徴は左軸
偏位と PQ間隔の延長である．心エコー図検査で形態の詳
細を把握できる．とくに 3D心エコーは房室弁逆流の機序
を評価するのに適している650, 651）．心室容積と房室弁逆流の
定量評価に心臓MRIが有用である．心内短絡量と肺血管

表 34　卵円孔開存カテーテル閉鎖術の適応

1． 必須条件：下記の条件をすべて満たす場合に本治療の施行が
検討される
● 卵円孔開存の関与があり得る潜因性脳梗塞の診断基準に合
致した患者

● 閉鎖術施行後一定期間の抗血栓療法施行が可能と判断され
る患者

● 原則として，60歳未満の患者
● （女性の場合）妊娠していない，かつ 1年以内の妊娠を希
望しない患者

2． 推奨基準：上記を満たし，かつ下記のいずれかの条件に当て
はまる場合には本治療の施行が推奨される
● 下記のような機能的・解剖学的に高リスクの卵円孔開存を
有する場合
✓ シャント量が多い
✓ 心房中隔瘤（atrial septal aneurysm：ASA）の合併
✓ 下大静脈弁（Eustachian valve：EV）の合併
✓ キアリ網（Chiari network）の合併
✓ 安静時（非バルサルバ負荷下）右左シャントを有する
✓ 長いトンネルを有する卵円孔開存

● 適切に施行された抗血栓療法中に上記潜因性脳梗塞を発症
した場合

（日本脳卒中学会，ほか．2019 642）より）
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抵抗値を定量評価するには心臓カテーテル検査を行う．左
室造影では流出路が延長した goose neck signが認められ
る．

4.4

予後
未手術で成人期に至る完全型 AVSDはまれである．不
完全型 AVSDでは未手術のまま成人期に至る例があり，
30歳を過ぎると症状を伴うことが多い 652）．成人期での術
後予後は良好であるが，房室弁逆流や房室ブロック，上室
性の不整脈などの合併により二次孔 ASDに比較すると予
後が不良となる652-656）．PHの進行がある場合はさらに予後
不良となる654, 657）．成人期に再手術を要する病態は主に左
側房室弁逆流（LAVVR）と左側流出路狭窄（LVOTO）で
ある．不整脈は年齢が増すにつれ多く発症し，その多くが
心房性頻脈とAFである658）．また洞機能不全や房室ブロッ
クによる徐脈が治療適応となることもある．

4.5

治療，管理
手術は心内短絡の閉鎖と左側房室弁の裂隙閉鎖を行う．
房室弁の閉鎖不全を伴う場合は弁形成術の追加が必要とな
る．成人期の手術では房室弁逆流が高度で AFや房室ブ
ロックを伴う場合が多い 655）．小児期初回手術患者の 7～
14%で，LAVVRに対する再手術が行われている659-662）．
人工弁置換の生命予後が不良との報告が多く 661, 662），弁形
成術が推奨される（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．
ただし，成人期の再手術では弁置換を要する症例が多く，
その予後は弁形成と差がないとの報告もある663）．再々手術
は 11～ 22%に認められ，弁置換を要した場合の予後は不
良である664, 665）．手術適応を推奨表 12に示す 196, 197）．

小児期初回手術患者の 1～ 3.7%に LVOTOに対する再
手術が行われている659, 660, 666, 667）．疾患特有の心尖部–流出
部間の延長はその要因の一つである．平均圧較差が 50 
mmHg以上で症状を有する場合は手術を行う（推奨クラス
I，エビデンスレベル C）．無症状でも左室拡大や肥大，駆
出率の低下を伴う場合に手術を考慮する（推奨クラス IIa，
エビデンスレベル C）．LVOTO解除術後の再手術は 30～
33%と高率である668, 669）．
初回手術患者の 3.6～ 7%が術後遠隔期にペースメーカ
植込みを必要としている．心房性頻脈に対するCAの急性
期成功率は 96.4%と良好であるが，再発率は 39.3%との
報告もある670）．

5.

PDA

5.1

PDAの特徴 671-676）

成人期の動脈管は小児期と異なり，太く長い形態や動脈
管周囲の石灰化が認められることが多い．また，成人で診
断される PDAは，労作時息切れ，動悸などの症状を契機
に診断されることが多いが，有意な左室容量負荷を有して
いても無症状のこともあり，健康診断などで偶発的に診断
されることもある．中等度以上の左右短絡を有する PDA
では，長期の左心容量負荷によるうっ血性心不全や肺血管
床の障害が進展し PHを呈する場合がある．さらに，高齢
者ではAFの合併率が上昇する．

A 型 B型 C型

RA LA RA LA RA LA

RA：右房，LA：左房，RV：右室，LV：左室　　＊：共通房室弁前尖

RV RV RV LV LV LV 

図 11　完全型房室中隔欠損 Rastelli分類
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5.2

検査所見 610, 671, 674, 677）

TTE（カラードプラ）にて乱流シグナル，加速血流が検
出される PDAでは，PDA閉鎖が考慮される．造影 CTで
は，動脈管の形態，石灰化の程度，合併するその他の心血
管異常の評価を行う．MRI では肺動脈圧や短絡量など，
血行動態の推定も可能である． 

5.3

治療，管理
5.3.1
閉鎖術の適応 610, 674, 678-686）（推奨表 13）
症状の有無にかかわらず，左右短絡による左室容量負荷，
心不全，PHを認める場合には閉鎖適応となる．また，心

雑音を有する PDAは IEのリスクとなるため治療適応とな
る（生涯罹患リスクは 10%）．一方，心雑音を聴取しない
silent PDAの治療適応については結論が出ていない．肺血
管閉塞性病変を有する PHを合併した PDAに対する治療
適応のエビデンスは確立していない．
5.3.2
閉鎖法の選択 197, 610, 672）

成人・高齢者の PDAでは，動脈管の脆弱性（石灰化や
動脈瘤など）が認められる．また，冠動脈疾患や慢性腎臓
病などの併存疾患も増加する．したがって，外科的閉鎖の
リスクが高く，基本的に経カテーテル的閉鎖術が望ましい．
2020 年の ESCガイドラインでは，手術を必要とするほか
の心疾患を有する場合でも，合併症が少なく成功率の高い
デバイス治療が推奨されている．
a．経カテーテル的閉鎖術 197, 610, 682-684, 687-692）（図 12）
成人・高齢者 PDAに対する AMPLATZER™ Duct 

Occluder（ADO），および ADO IIを用いた治療成績に関
しては良好な結果が報告されている．わが国でも，関連学
会の認定基準を満たした施設で使用可能なADO，ADO II
を用いた閉鎖術が一般的となっている．なお，抗血栓療法
の存在は，PDA閉鎖術後の溶血助長の増悪因子となり得
ることへの注意が必要である．閉鎖術後 6ヵ月以上経過し，
かつ残存短絡のない症例に対する IEの予防は不要である．
b．外科手術 671, 674, 693）

経カテーテル的閉鎖術が困難な動脈管形態（短く太い動
脈管，動脈管瘤や動脈内膜炎後を含む蛇行を伴う動脈管な
ど）の場合に選択される．外科手術では結紮，離断術ある
いはパッチ閉鎖が行われる．
5.3.3
妊娠出産 680, 694, 695）

NYHA心機能分類 III 度以上，LVEF低下例，心不全
既往例の妊娠出産はリスクが高い．妊娠前の治療が望まし
いが，未治療例では定期的な観察が必要である．出産時に
は感染性動脈内膜炎の予防も必要である．PH合併例の妊
娠出産は避けることが強く望まれる．

6.

右室流出路狭窄性疾患 : 右室二腔
症，弁狭窄，弁下狭窄，弁上狭窄

6.1

概要
右室流出路狭窄性疾患における狭窄部位は，右室内流出
路（右室二腔症），弁下部，肺動脈弁部，弁上部（肺動脈

推奨表 12　 房室中隔欠損に対する手術適応の推奨とエビデ
ンスレベル

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

完全型 AVSD

Eisenmenger症候群を伴う場合，PVR
＞ 5 WU で労作時に desaturationを認
める場合には手術を行うべきではない．
高肺血管抵抗を疑う場合には，PVRの計
測が推奨される．
（第 10章 1.1.2 VSDも参照のこと）

III
Harm C

不完全型 AVSD

右室容量負荷が著明（Qp/Qs≧ 1.5）で
肺血管抵抗が高値でない（PVR＜ 3）場合
には，手術による欠損閉鎖を行う．
（第 10章 1.1.1 ASDも参照のこと）

I C

房室弁閉鎖不全

房室弁逆流量が中等度あるいは重度であ
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を行う．その場
合，可能であれば房室弁形成術を選択す
る．

I C

左側房室弁逆流量が重度であるが弁逆流
に起因する症状を認めない場合で，左室
拡張末期径（LVESD）≧ 45 mm，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房室弁に対
する手術を行う．

I B

左側房室弁逆流量が重度であるが弁逆流
に起因する症状を認めない場合で，左室
機能が保たれていて心房細動あるいは
PHを伴い房室弁形成術が可能と判断さ
れれば手術を考慮する．

IIa C

（Stout KK, et al. 2019 196），Baumgartner H, et al. 2021 197）を参考に作表）
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弁狭窄［pulmonary stenosis: PS］）のいずれでも起こり得
る．右室二腔症は中隔縁柱（septo-marginal band）から右
室自由壁方向に延びる肉柱が肥厚し，右室に流入側高圧腔
（high pressure chamber）と流出路側低圧腔（low pressure 

chamber）の 2つの腔を形成する疾患である．先天性心疾
患のうち約 1%の発生率を示す疾患で，70～ 80%に膜様
部 VSDを合併し，右室側開口部は高圧腔に存在すること
が多い 696, 697）．TOFと異なり，漏斗部中隔の前方偏位や肥
厚は認めない．VSDは小欠損の場合が多く，欠損辺縁が
線維組織に被覆されたり，自然閉鎖している場合もある．
右室内腔の肥厚肉柱も肥厚した心内膜や線維組織で被覆さ
れている場合が多い 698）．
弁下狭窄はほかの先天性心疾患（VSDや TOF）に合併
し，弁性 PSによる続発症（高右室圧による筋肥厚）であり，
狭窄は dynamic（収縮期のみ狭窄が顕著となる）ことが多
い．
ほかの心内異常を伴わない孤立性 PSは，先天性心疾患
の 7～ 12%を占める．新生児期や乳児期早期に発症する
重症型では，肺循環が動脈管依存となる場合や，右室低形
成を伴い臨床像が異なる場合がある699）．肺動脈弁は fish-
mouth様変形（弁尖基部は可動性良好だが開口部が癒合）
を呈することが多いが，弁輪部は比較的大きいことが多い．
主肺動脈の狭窄後拡張を認める場合もある．異形成肺動脈
弁（可動性に乏しくmyxomatousに肥厚した弁尖）は少な
く，Noonan症候群に合併する場合がほとんどである．成
人では肺動脈弁の石灰化を認めることもある．
弁上狭窄（主 PS，肺動脈分枝部狭窄，末梢 PSなど）は
ほかの先天性心疾患に合併してみられることが多い．また，
Williams症候群，Noonan症候群，先天性風疹症候群，

図 12　閉鎖栓を用いた経皮的動脈管閉鎖術

閉鎖栓

A　閉鎖前 B　閉鎖後

推奨表 13　 動脈管開存症に対するカテーテル治療に関する
推奨とエビデンスレベル

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

左室容量負荷所見を認め，肺高血圧の兆
候がない場合，症状の有無に関係なく，
PDA閉鎖を行う．

I C

デバイス閉鎖が技術的に適している場合，
PDA閉鎖術を行う． I C

左右短絡優位（Qp/Qs＞1.5）の肺高血圧
症例（PVR 3～ 5 WU）では，PDA閉鎖
を考慮する．

IIa C

左心系の容量負荷はないが，聴診で動脈
管による心雑音が聴取される場合，PDA
閉鎖を考慮する．

IIa C

左右短絡優位（Qp/Qs＞1.5）だが，PVR
上昇（PVR＞ 5 WU）を伴う肺高血圧症
例では，PDA閉鎖を考慮してもよい．な
お，専門施設での慎重な判断が必要であ
る．

IIb C

動脈管による心雑音を聴取しないが，心
エコー検査で乱流シグナルを認め，動脈
管を短絡する加速が検出される場合，
PDA閉鎖を考慮してもよい．

IIb C

右 -左短絡優位（Eisenmengerに類する
病態生理）の肺高血圧や運動時に下肢低
酸素血症を示す PDA患者に対しては，
PDA閉鎖は推奨されない．

III
Harm C

（日本循環器学会，ほか．2021 610），Baumgartner H, et al. 2021 197）を参考
に作表）



91

第 16章　非チアノーゼ型先天性心疾患

Alagille症候群などに合併することもある．狭窄部位は肺
動脈主幹部から肺動脈末梢部まで，程度も限局的（dis-
crete）から広範囲（diffuse），孤立性から多発性までさまざ
まである．外科手術の遺残症（肺動脈絞扼後やシャント吻
合後）として発生することもある．一般的には内径 50%以
上の狭窄は有意で圧較差を生じると考えられている．

6.2

診断
6.2.1
症状
右室二腔症では肥厚した筋束により肺血流が制限される
ためVSDを伴っても高肺血流とはならず，成人の場合は
無症状であるか，息切れ，胸部不快感，めまい，労作時呼
吸困難などを伴う．しかし狭窄は進行性であり 697, 700, 701），
狭窄が高度になると右心不全症状や不整脈が出現する．
VSDは小欠損であることが多いため，運動時でも右左短
絡によるチアノーゼの出現はまれである．

PSにおいては軽度～中等度狭窄では無症状または軽度
の症状のみで，症状の進行なく成人期に達することが多
い 702）．中等度以上では弁下部（筋肥厚）または弁位（石灰
化など）で狭窄が進行することもある．狭窄が高度な患者
では息切れや運動能低下などの右心不全症状が出現する．
弁上狭窄では無症状の場合から息切れや運動能低下な
どの右心不全症状が出現する場合まである．合併する心疾
患や症候群の一部として顕著化する場合や，PHを疑われ
る場合もある．
6.2.2
聴診所見
狭窄に応じた部位で大きな収縮期雑音と二音の分裂を聴
取する．末梢性 PSの場合は収縮期雑音を肺野で聴取する．
6.2.3
検査所見
a．胸部 X線
特徴的な所見はない．
b．心電図
右室肥大と，V3R，V1で T波が上向きとなり増高してい
ることが特徴とされる696）．
c．TTE
右室流出路狭窄の程度のみならず，右室容積や右室機能
の測定，形態診断（右室流出路，肺動脈弁，主肺動脈およ
び肺動脈分枝），ほかの解剖学的特徴の判断（VSD合併な
ど）が可能である．狭窄が限局的で右室機能が正常の場合
はドプラ法にて狭窄の程度を判定可能である．ESCによ
る成人先天性心疾患ガイドラインでは重症度判定を圧較

差で行い，圧較差 36 mmHg以下は軽度，36～ 64 mmHg
は中等度，64 mmHg以上は高度と判断し，日本循環器学
会による「2022年改訂版 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」も概ねこれに準じてい
る．一方，日本循環器学会による「2021年改訂版 先天性
心疾患，心臓大血管の構造的疾患（structural heart dis-
ease）に対するカテーテル治療のガイドライン」では，重症
度判定を右室圧で行い，右室圧 0 mmHg以下は軽症，50 
mmHgから体血圧までを中等症，体血圧以上を重症とし
ている13, 197, 619）．また，三尖弁逆流から右室（右室二腔症の
場合は高圧腔）の圧推定が可能である．しかし狭窄が広範
囲の場合や複数個所の場合や右室機能低下症例（low-flow 
low-gradientが疑われる）の場合は，右室流出路狭窄の重
症度判定は困難である703）．
d．CT，MRI，心臓カテーテル検査，血管造影
心血管 CTやMRIは狭窄部位の解剖学的特徴，肺動脈
弁輪を含む右室流出路の直径，右室容積や右室機能の測
定に有効であり，とくに末梢性肺動脈の形態学的診断に有
用である．心臓カテーテル検査や血管造影検査は診断確定
のために（とくに右室二腔症などで）必要となることもある．

6.3

治療，予後（図 13）
右室流出路狭窄に対する侵襲的治療介入の適応に関して
は，推奨表 14に示す197）．また日本循環器学会による
「2021年改訂版 先天性心疾患，心臓大血管の構造的疾患
（structural heart disease）に対するカテーテル治療のガイド
ライン」では肺動脈弁前後で 40 mmHg以上または右心機
能不全を伴う症例に対してはカテーテル治療が推奨クラス
Iで推奨されている619）．
侵襲的治療介入は，成人先天性心疾患治療に豊富な経
験のある医療施設で行うべきである．異形成弁ではない肺
動脈弁狭窄や末梢性 PSに対しては，カテーテルインター
ベンション（バルーン肺動脈弁拡大術やバルーン肺動脈形
成術，ステント留置術など）が推奨される704, 705）．
右室二腔症や肺動脈弁下狭窄，狭小弁輪や異形成を伴
う肺動脈弁狭窄，外科手術を要する合併病変（高度 PR，
高度 TRなど）を有する右室流出路狭窄に対しては，外科
手術が推奨される．
右室二腔症に対する手術では，人工心肺使用下に右房を
切開し，三尖弁経由で中隔縁柱より流出路側に存在する肥
厚筋束を切除する．また肥厚心内膜や線維組織も可能な範
囲で切除する．中隔縁柱には刺激伝導系が存在するため損
傷しないように留意すべきである．VSDは閉鎖する．経肺
動脈弁アプローチでは狭窄部から遠く視野角も悪いため，
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追加的な筋束切除しかできないことが多い．肉柱肥厚や
心内膜肥厚が著明であり術後再狭窄が懸念される場合は，
肺動脈弁下の右室流出路を縦切開して筋束切除を追加し，
パッチによる右室流出路拡大が行われる．ほかの構造物
（肺動脈弁や主要冠動脈など）を損傷しなければ右室切開
による合併症を懸念する必要はない．手術成績は良好で
あり，狭窄がよく解除された症例では遠隔期の再発も少
ない 697, 706）．
右室流出路狭窄を伴う患者は定期的な心エコー検査を含
む一生涯のフォローが必要である．定期受診の間隔は重症
度によるが，軽度狭窄または侵襲的治療後で経過良好な患
者を除けば，多くの患者は年に 1回以上の受診（成人先天
性心疾患に特化した施設での診察を含む）が必要である．
侵襲的治療後の遺残 PRは，症状出現や進行性右室拡大や
右室機能低下のために再介入が必要となることもある．軽
度狭窄や侵襲的治療後で遺残病変のない患者は，5年に 1
回程度の受診が必要である．
軽度右室流出路狭窄（または軽度遺残狭窄）の患者に対

して運動制限は必要ない．中等度狭窄の患者は激しい運
動やスポーツは避けるべきであり，重度狭窄の患者は軽
度の運動やスポーツに留めるべきである．妊娠出産は，
重度狭窄患者や右心不全が顕著な患者以外には，制限は

ない．IE予防措置は，中等度リスク以上の患者に推奨さ
れている706）．

7.

左室流出路狭窄性疾患：BAV， 
弁下狭窄，弁上狭窄，CoA
7.1

弁性大動脈弁狭窄・大動脈二尖弁

7.1.1
概要
先天性弁性大動脈弁狭窄の原因のほとんどを占めるのが

BAVであり，その他まれな疾患として四尖弁や一尖弁が
あげられる707）．BAVは成人期にみられるもっとも頻度の
高い先天性心疾患で，全人口の 0.7～ 1.4%を占め，男女
比は 1.5～ 3：1で男性に多い 708-712）．ほとんどは孤発性
だが，BAVを有する患者の 1親等内の有病率は一般人口
の 10倍と報告されており，遺伝性の関与が認識されてい
る708, 713）．Turner症候群，Marfan症候群などで合併率が
高い 714）．valvo-aortopathyに位置付けられ，大動脈弁狭
窄・閉鎖不全に伴う心不全以外に，比較的若年期から発

右室流出路狭窄に対する治療

右室流出路狭窄
圧較差 64 mmHg 以上？

以下の他覚所見
・右室流出路狭窄に関連した自覚症状
・右室機能低下
・三尖弁閉鎖不全進行（中等度以上）
・心房中隔 / 心室中隔レベルで右左シャント

以下の他覚所見
・運動耐容能低下
・右室機能低下
・三尖弁閉鎖不全進行（中等度以上）
・推定右室圧 80 mmHg 以上
・心房中隔 / 心室中隔レベルで右左シャント

肺動脈弁置換が必要？

侵襲的治療
クラス I 

侵襲的治療
クラス I 

自覚症状？
侵襲的治療
クラス IIa 

経過観察

侵襲的治療
クラス I 

経過観察

Yes

No

YesNo

Yes
No

YesNo

YesNo

図 13　右室流出路狭窄に対する治療のフローチャート
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症する大動脈拡張，瘤化，解離のリスクも高く，内在する
大動脈壁異常に基づくものと考えられている714-719）．大動
脈解離の発症は BAV患者のおよそ 0.03%と健常人と比べ
8倍程度高く，Marfan症候群に合併した場合はさらに高く
なる713, 718, 720）．簡易的な Sievers分類 721）や，その他のサブ
タイプも含め標準化された International Consensus 
Statement on Nomenclature and Classification of the 
Congenital Bicuspid Aortic Valve分類 722）がある．

7.1.2
診断
BAV以外の先天性左側閉塞性心血管疾患を合併する場
合や critical ASは，1歳未満に心不全や低灌流などを発症
し，しばしば迅速な閉塞解除を要する．一方，小児期以降
の単純型 BAVでは，成人期以前に弁狭窄が起こることは
ほとんどない 723, 724）．成人期，多くは 50歳代以降，労作時
呼吸困難や易疲労感，胸痛，失神など大動脈弁狭窄の症状
が出現すると病状の進行が速くなる711, 713）．初期には胸骨
左縁中部に最強点を有する収縮期駆出性雑音を聴取し，駆
出音や頚部への放散を認める．心電図は左室肥大パターン
を示す．心エコー検査では，弁形態，縦溝の有無，弁組織
の肥厚，硬化，石灰化病変の程度，弁口面積，左室壁厚，
左室機能，圧較差などにより病態の把握や重症度の判定
（「2021年改訂版 循環器超音波検査の適応と判読ガイドラ
イン」199）を参照のこと）が可能となる709, 725）．負荷心エコー
図は，low-flow, low-gradient ASの収縮予備能の評価に用
いられる726）．心血管 CTおよびMRIは大動脈基部拡大の
有無や上行大動脈径など，大動脈形態の詳細な評価に有
用であり，とくにmulti-detector CTにおいては心エコー検
査よりBAV形態の識別力が高い 727, 728）．心臓カテーテル
検査は，術前の詳細な血行動態評価などに検討される．
7.1.3
治療，予後
石灰化病変が軽度の若年者に対しては，バルーン弁形成
術も考慮されるが，再狭窄率も高いため特殊な状況として
あくまで外科治療へのブリッジとして位置づけられている．
石灰化病変が明らかな症例では手術が第一選択となり713）

弁形成術もしくは弁置換術が行われる197, 729）．治療適応は
後天性大動脈弁狭窄に準ずるが，弁輪，大動脈基部，上行
大動脈の形態，併存病変の存在にも十分注意して決定す
る．若年者や低リスク患者における大動脈弁狭窄の治療
選択肢は多様化している730）．「2020年改訂版 弁膜症治療
のガイドライン」731）では，通常の大動脈三尖弁に比して，
BAVにおける上行大動脈拡大時の，上行大動脈置換の手
術適応の閾値が低く設定されている．
・ 手術適応のあるARなし : 若年，リスク因子が併存また
は CoAを合併している場合，上行大動脈径≧ 50 mm
で手術を考慮する（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
C）．
・ 手術適応のあるARあり : 上行大動脈径≧ 45 mmで手
術を考慮する（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．
など
成長期や IE罹患時に検討されるRoss手術（自己肺動脈
弁を大動脈弁位に縫着，右室流出路をホモグラフトや弁付

推奨表 14　 右室流出路狭窄に対する侵襲的治療適応に関す
る推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

弁置換術が不要な際は，重度右室流出路
狭窄（圧較差 64 mmHg以上）に対して
は，自覚症状や狭窄部位にかかわらず，
侵襲的介入を行う．

I C

孤立性肺動脈弁狭窄に対しては，解剖学
的に実施可能であればバルーン肺動脈弁
拡大術を行う．

I C

外科的弁置換術が唯一の侵襲的治療法の
場合は，自覚症状を伴う重度右室流出路
狭窄に対してのみ行う．

I C

外科的弁置換術が唯一の侵襲的治療法で
自覚症状を伴わない場合は，以下の他覚
所見が一つ以上みられる場合にのみ行う．
・ 運動耐容能低下
・ 右室機能低下
・ 三尖弁閉鎖不全進行（中等度以上）
・ 推定右室圧 80 mmHg以上
・ 心房中隔または心室中隔レベルでの右
左シャント

I C

先天性右室流失路狭窄に対する侵襲的治
療介入は，先天性心疾患治療に豊富な経
験のある医療施設で行う．

I C

中等度以下の右室流出路狭窄（圧較差 64 
mmHg未満）では，以下の他覚所見が一
つ以上みられる場合にのみ侵襲的治療を
考慮する．
・ 右室流出路狭窄に関連した自覚症状
・ 右室機能低下
・ 三尖弁閉鎖不全進行（中等度以上）
・ 心房中隔または心室中隔レベルでの右
左シャント

IIa C

末梢性 PSに対しては，自覚症状に関わ
らず，50%以上の内腔狭窄，推定右室圧
50 mmHg以上，関連した片側肺灌流減
少が見られる場合は，カテーテルインター
ベンションによる侵襲的治療を考慮する．

IIa C

（Baumgartner H, et al. 2021. 197）を参考に作表）
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き人工血管などで再建）では，術後遠隔期の大動脈基部拡
大やAR，右室流出路狭窄，肺動脈から右室への逆流など
の管理が必要となる．
症状が出現してからの進行は速いものの，最近は適切な
管理により生命予後は悪くないという報告が多い 732, 733）．
β遮断薬 734）やスタチン 735）などの内服治療の予後改善効果
に関するエビデンスはないが，高血圧があれば降圧薬を，
左室機能低下例では心保護薬を使用する74）．
大動脈弁狭窄の進行とともに，大動脈基部や上行大動脈
の拡大にも注意する．心エコーで評価が不十分な場合，上
行大動脈径が 40 mm 以上の場合は，年に 1 回 CT もしく
はMRIで大動脈の評価を行う 718, 736）．重度大動脈弁狭窄
では激しい運動は避ける．中等度以下の大動脈弁狭窄であ
れば CPETを行い総合的に判断する737）．

7.2

大動脈弁下狭窄
7.2.1
概要
大動脈弁下狭窄は，膜性構造物や筋性の隆起により左室
流出路狭窄をきたす疾患であり，小児の左室流出路狭窄疾
患の 8～ 30%を占める738）．BAV，VSD，AVSD，CoA，
僧帽弁狭窄（MS），Shone complex等の先天性心疾患に合
併することが報告されている711, 738, 739）．単純型の大動脈弁
下狭窄における血行動態的な左室流出路障害は 1歳未満に
進行することが多いが，小児期以降に進行するケースも認
められ，左室肥大，左機能不全のほかに，乱流に伴うAR
を併発（＞ 50%）することがある740）．
7.2.2
診断
臨床経過は狭窄の程度や部位，あるいは合併異常により
大きく異なる．症候性では息切れ，易疲労感，労作時失神
などを呈する741）．胸骨左縁中部で収縮期駆出性雑音を，
また大動脈弁逆流を合併するケースでは拡張期雑音を聴取
する．心エコー検査では，左室流出路狭窄の形態（局所性・
びまん性），圧較差の程度，および合併・続発性心疾患を
評価する740）．閉塞性肥大型心筋症との鑑別が困難な場合
では，TEEによる精査を検討する740）．左室収縮力が低下
している場合は，大動脈弁下狭窄が形態的に高度でも左室
流出路圧較差が過小評価される可能性がある．心血管 CT
および心血管MRIは，とくに適切なエコーウィンドウが得
られない場合や複数部位での左側閉塞性疾患が疑われる場
合に有用である741）．心臓カテーテル検査は，術前の詳細
な血行動態評価などに検討される．

7.2.3
治療，予後
症候性の場合，積極的に治療を検討する．重症大動脈弁
下狭窄では，加齢とともに左室流出路狭窄や中等度以上の
大動脈弁逆流が進行しやすい 740）．大動脈弁置換を回避で
きる症例では，無症状でも積極的に手術が検討される．線
維性隆起・環状構造物による狭窄の場合は大動脈弁下組
織切除術を行い，筋性狭窄を合併している場合は筋切除術
を考慮する742）．トンネル型狭窄では拡大切除術や Ross–
Konno 手術やmodified Konno 手術が検討される743, 744）．
術後再狭窄は 6～ 30%でみられ，とくに小児期に切除術
を受けた症例やトンネル型狭窄が再狭窄の高リスク群であ
る742, 745, 746）．術後の房室ブロックの出現も含め定期的フォ
ローアップが推奨されている 13）．圧較差の増強や症状の増
悪がみられた場合，再手術を検討する13）．

7.3

大動脈弁上狭窄
7.3.1
概要
大動脈弁上狭窄は先天性心疾患のなかでは 1%未満と，
左室流出路狭窄のなかで，もっともまれな疾患である747）．
典型例では sinotubular （ST） junctionに最狭窄部位が存在
するが，上行大動脈や弓部側枝のびまん性狭窄を伴うタイ
プもある748, 749）．elastin arteriopathyに起因すると考えられ
ており，孤発性のほかに，Williams症候群（7q11.23 mi-
crodeletion）やヘテロ接合体家族性高コレステロール血症
に合併することがある750, 751）．
圧負荷による病態はその他の左室流出路閉塞性病変と共
通する．大動脈弁上狭窄は冠動脈入口部狭窄の合併が多
い点に注意が必要である752-755）．その他の左側閉塞性病変
（大動脈低形成，Shone complex）や PSの合併も知られて
いる739, 754, 756, 757）．
7.3.2
診断
多くは小児期に労作時息切れや冠動脈虚血に伴う胸痛を
呈する．典型的には胸骨左縁で収縮期駆出性雑音を聴取す
る．心エコー検査では，大動脈弁上部から上行大動脈の狭
窄および圧較差が測定できる．心血管 CTおよび心臓MRI
は，とくに複数の左室流出路狭窄や左側血管の狭窄の観察
に有用であり，また合併する PSや冠動脈狭窄の評価が可
能である758）．心臓カテーテル検査は，術前の詳細な血行
動態評価などに検討される．
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7.3.3
治療，予後
高度の大動脈弁上部狭窄（圧較差 50 mmHg 以上）は進
行性であることが多く759），外科手術がすすめられる464）．
冠動脈閉塞による虚血や左室肥大が進行する前の手術が望
ましい．single diamond-shaped patch repair（McGoon），
pantaloons-shaped patch repair（Doty），three-patch repair
（Brom）760）のほかに，補填物を用いない sliding aortoplasty
（Myers-Waldhausen）761）などの術式が報告されている．大
動脈弓を含めた低形成型に対しては定型的な術式は存在せ
ず，症例に応じて人工血管による補填を行う760, 762）．最近
のメタ解析（23の研究，n=1,472）によれば，術後早期死
亡は 4.2%であり，術後 30年での生存率は年齢・性別・
出自をマッチさせた一般人口の 90.7%と良好であった 763）．
約 1/3に再度侵襲的治療が行われ，心筋梗塞が 6%程度に
認められた．

7.4

単純型 CoA
7.4.1
概要
CoAは大動脈のいずれかの部位における狭窄であり，
典型的には胸部大動脈の isthmus（胎児期の動脈管流入部）
付近に位置する．CoAは生産児のおよそ 0.04%程度にみ
られる397）．治療後であっても 50～ 60歳以降の心血管合併
症（大動脈瘤，脳動脈瘤，心不全，冠動脈疾患等）をしば
しば合併し 764-766），arteriopathyと考えられている．Turner
症候群（45,X）ではおよそ 10%にCoAを合併する767）．
7.4.2
診断
症状は CoAの程度や合併心疾患により異なるが，成人
期にはじめて発見されるCoAの多くは単純型であり，上
肢高血圧の随伴症状（頭痛，鼻出血，めまい）や縮窄より
末梢の血行不全（跛行，下肢冷感，腹痛）で発症すること
が多い．無症状の例では健診時などに高血圧で発見される
ことが多い．重症例では心不全，大動脈解離，脳卒中の症
状を発症する．縮窄部由来の収縮期雑音，側副血行路が発
達している場合は連続性雑音や radiofemoral delayが認め
られる．胸部 X線では典型例で “3” サインや肋骨下縁の浸
食像（rib notching）がみられる768）．心電図では左室肥大を
呈する．心エコー検査によりその他の心内疾患の合併や左
室機能と左室肥大所見を，さらにカラードプラ法により
diastolic tailを評価する．CoA部位の詳細の観察は成人で
はエコーウィンドウが得られず評価が困難な場合が多い．
心血管 CTおよび心臓MRIは大動脈形態（縮窄，瘤形成）

や側副血行の描出に有用で，4D flowの活用（energy loss
等）も進んでいる560, 769）．心臓カテーテル検査では狭窄部
の圧較差を観察し，大動脈や側副血行の造影により形態
を評価する．40 歳以上では冠動脈造影を行うことが望ま
しい 13）．
7.4.3
治療，予後
a．native CoAに対する治療
未手術のCoA（native CoA）を有する年長児あるいは成
人例に対するカテーテル治療としては，ステント留置の良
好な成績が報告されている770, 771）．成長期の症例に適切な
ステントサイズを選択できれば，良好な治療手段である．
ESCの成人先天性心疾患ガイドライン（2020年）ではステ
ント留置，血管壁の損傷や瘤形成予防の観点から covered 
stent留置が好ましいとされているが 197, 772），わが国では
CoAに対する covered stentの使用は保険適用されていな
い．native CoAに対するバルーン血管拡張術は，再狭窄
率（15～ 30%）や瘤形成率（23～ 35%）が高いが 773, 774），
体格や大動脈径に適合するステントがない場合には有効な
治療選択肢となる．全身の動脈疾患のスクリーニングが必
要であり，大動脈弁閉鎖不全，大動脈径の拡大（＞ 50 
mm）や脳動脈瘤等を考慮すべきである13）． 
b．CoA術後および大動脈瘤に対する治療（推奨表 15）

CoA修復術後の侵襲的治療介入を要する再狭窄率は，
20～ 25%と報告されている766, 775）．CoA術後再狭窄に対
する治療方法の第一選択肢はカテーテル治療であり，カ
テーテル治療が無効もしくは不向きな例に外科的修復術が
選択される915, 916）．カテーテル治療のなかでも限局性で大
動脈峡部低形成を伴わない再縮窄ではバルーン血管形成

推奨表 15　 大動脈縮窄術後遠隔期における診断・管理・治
療の推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

再狭窄に関して，上肢高血圧と圧較差＞ 
20 mmHgの有意な大動脈縮窄への侵襲
的治療を行う．

I B

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

IIa C

ステント留置が実現困難で外科的治療も
選択肢にならない大動脈縮窄に対してバ
ルーン血管形成術を考慮してもよい．

IIb B

径 50 mm以上の紡錘状動脈瘤，50 mm
未満であっても拡大傾向のある嚢状動脈
瘤や仮性動脈瘤に対して，侵襲的治療を
行う 86, 87）．

I C
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術，成人の大動脈径まで安全に拡張可能なステントを留置
できる場合にはステント留置が選択される13）．
圧較差が≦ 20 mmHgであっても，内腔の狭窄率が 50%
以上，明らかな左室機能低下，大動脈弁逆流，あるいは
有意な側副血管を認める場合は総合的判断のもとに侵襲
的治療が考慮される13）．CoA治療後の大動脈瘤は典型的
には治療部位の約 8～ 14%に発生すると報告されてい
る 775, 776）．BAVを合併している場合は上行大動脈も同様に
大動脈瘤の好発部位となる777）．
c．術後管理・予後
侵襲的治療を受けても，70歳を超えて生存する割合は

66%と報告されている775）．術後遠隔期合併症としては，
前述の修復部再狭窄や動脈瘤のほかに，高血圧，心不全，
早発性冠動脈疾患などがあげられる778-781）．CoA患者のお
よそ 10%は脳動脈瘤を発症し，脳動脈瘤破裂によるクモ
膜下出血の割合が高いことが報告されている782, 783）．
高血圧は術後も約 8割で認められ，心血管イベントの原
因と認識されている．機序としては arterial stiffnessの増
強，内皮機能低下，あるいは交感神経活動過活性などが考
えられている784）．手術時の年齢が高いケースや肥満が高
血圧発症のリスク因子である785）．2018年米国ACHD，お
よび 2020年 ESCガイドラインでは，CoA術後の高血圧，
とくに仮面高血圧のモニタリングツールとして 24時間自由
行動下血圧測定が推奨されている117, 197）．また近年，運動
誘発性高血圧（exercise-induced hypertension）が CoA術
後の心血管イベント発生に関する予後不良因子として注目
されている786）．薬物治療の選択についてもエビデンスは不
足しており，米国 ACHDガイドラインにはサイアザイド，
カルシウムチャネル拮抗薬，ACE阻害薬，ARBがあげら
れている117）．縮窄が残存している場合，縮窄部より末梢の
低灌流を誘発するリスクに注意しながら調整する．高度の
縮窄が残存している場合，激しい運動は避ける必要があり，
妊娠にもリスクがある787）．

8.

先天性MS・MR

8.1

概要
僧帽弁は弁輪，弁葉，弁下組織からなる複合体であり，
その発生には，心内膜床と心室筋が関与する．発生初期に
おいて弁組織と乳頭筋は筋性連続を呈するが，発生の進行
とともに筋性連続が線維性組織に置換されて腱索となり，

基部は乳頭筋として残存する788）．成人の僧帽弁狭窄，逆
流の原因が先天性異常によることもある．
正常な僧帽弁は，前尖と後尖からなり，後尖には 2つの
切れ込み（indentation）により左前方から P1，2，3に，前
尖は 2本の太い二次腱索（strut-chordae）の付着部位によ
りA1，2，3に分けられる．弁尖のバリエーションは健常
でも比較的多く，上記の分類に合致するのは半数以下と報
告される789）．

8.2

診断
A）弁葉の異常，B）交連の異常，C）腱索の異，D）乳頭
筋の異常，E）僧帽弁上狭窄輪，F）A～Eのさまざまな組
み合わせに分類される（表 35）790）．さらに，先天性心疾患
では僧帽弁輪低形成狭窄もときに認められる．多くの場合，
心臓のほかの先天性の異常と関連しているが，単独の病変
として発生することもあり，成人で初めて先天性僧帽弁異
常と診断 791）される例もある．
成人で，先天性僧帽弁狭窄あるいはパラシュート僧帽弁
が認められた場合には，ほかの左心閉塞病変（僧帽弁上輪，
CoA，大動脈弁下狭窄）が合併していないか検索すべきで
ある792）．これらの合併を Shone complexとよぶ．

8.3

治療，予後
治療適応は後天性僧帽弁膜症に準じ，併存病変の存在に
も十分注意して決定する．弁形成術では，術前の十分な形
態の評価が重要であり，弁尖の評価には TEEが，弁下組
織・乳頭筋評価には造影 CTが有用である．

9.

Ebstein病 

9.1

概要
Ebstein病は先天性心疾患全体の 0.5%を占める比較的
まれな疾患で 793），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に富む．胎生期の
右室壁形成過程において，三尖弁と右室心筋との分離不全
が生じ 794），以下の特徴を呈する：①三尖弁組織と心筋（心
内膜）との癒合，②三尖弁中隔尖と後尖の下方偏位，③
右房化右室と同部位心筋の菲薄化，④三尖弁前尖の形態
異常（redundancy，tethering，fenestration），⑤ TR，⑥
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心房位短絡（約 50%の症例にASDまたは PFOを合併），
⑦左室緻密化障害を伴うことがある．

9.2

診断
労作時のチアノーゼ（心房位短絡がある場合）と低 CO
が特徴の疾患である．臨床症状の重症度は，三尖弁偏位の
程度，右房右室の拡大と収縮力，右房圧，TRの程度，右
左短絡の有無などと程度による．重症例では新生児期より
症状を認め，右室機能が期待できない症例では単心室とし
ての治療戦略がとられ，最終的に Fontan循環になること
がある．一方，軽症例では中年期まで無症状で経過する成
人例も多い．心不全や不整脈症状の多くは成人期に出現し，
息切れ，運動耐容能の低下，易疲労感，動悸，チアノーゼ，
奇異性塞栓，脳血栓塞栓症，失神などを呈する197） ．
9.2.1
身体所見
高度の TRでも拡大した右房に相殺され，頚静脈波は正
常のことが多い．聴診所見は，I音は広く分裂し（sail 
sound: 巨大三尖弁前尖の閉鎖遅延による），右脚ブロック
のため II音も広く分裂する．心音では，III音，IV音を聴
取することも少なくない ．TRによる汎収縮期雑音を聴取
する． 

9.2.2
検査所見
a．胸部 X線

COの低下を反映して大血管陰影は小さく，右房拡大が
著明であり，心陰影は拡大している．
b．心電図
右房性 P波，PQ時間延長，右脚ブロック，QRS時間延
長，B型WPW（右側副伝導路）が認められることがある．
c．画像診断

TTE心尖部四腔像で中隔尖，後尖は右室心尖部方向に
偏位（成人にて 20 mm以上または 8 mm/m2 以上）してい
る2）．

9.3

治療，予後
9.3.1
侵襲的治療（推奨表 16）197）

以下の症例に対しては，三尖弁形成術または三尖弁置換
術を行い，必要に応じてASD閉鎖術を併せて行う（推奨
クラス I，エビデンスレベル C）：有症状または運動耐容能
が低下した例，チアノーゼを呈する例，奇異性塞栓の既往
例，進行性の右室拡大または右室収縮能低下例．成人期の
術式には弁形成術または弁置換術が選択され（推奨クラス
I，エビデンスレベル C），cone手術は現在三尖弁形成術の

表 35　先天性の僧帽弁解剖学的異常
A）弁葉の異常

僧帽弁尖裂隙　cleft mitral leaflet
重複（または副）僧帽弁口　double (accessory) orifice of the mitral valve
僧帽弁副組織　accessory mitral tissue
Ebstein病（l ループ心）
弁の低形成 /異形成 /閉鎖 /無形成　hypoplasia/dysplasia/atrresia/ungarded mitral orifice

B）交連の異常

交連の癒合　commissural fusion

C）腱索の異常

短小腱索　short chordae tendinae
過長腱索　long chordae tendinae, chordal elongation
腱索断裂　chordal rapture

D）乳頭筋の異常

異常僧帽弁架橋　anomalous mitral arcade
パラシュート僧帽弁　parachute mitral valve
異常乳頭筋による弁口閉塞　obstruction by abnormal papillary muscle

E）僧帽弁上狭窄輪

僧帽弁上狭窄輪・膜（僧帽弁内変種 /上僧帽弁変種） supramitral ring/menbrane (intramitral variant/supramitral variant）

F）上記の異常の複合
（Davachi F, et al. 1971 790）より作表）
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第一選択の術式である795, 796）．高齢者や三尖弁置換術の適
応は，議論が分かれる．合併症回避の観点からは機械弁で
はなく生体弁置換術が選択される傾向にある797）．著明な
右心機能低下例に関しては両方向性 Glenn手術併用を検
討する必要があるが，左室圧にも注意する必要ある798）．
以下の症例には再手術が必要である（推奨クラス I，エ
ビデンスレベル C）：弁機能異常の増悪により有症状または
運動耐容能低下例，重度 TR，弁狭窄と閉鎖不全を伴う生
体弁機能不全例，平均圧較差 12 ～ 15 mmHg以上の生体
弁狭窄例．
9.3.2
頻脈性不整脈 /徐脈性不整脈の治療
Ebstein病に合併するWPW症候群，房室結節AVNRT，

AF・AFL，VTは術前からみられることが多く，術前に
CAを行う（推奨クラス IIa，エビデンスレベル B）か，手
術時に副伝導路の切断や右房Maze手術を併用する799）．
副伝導路に対するCA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，
約 70～ 80%の成功率である800）．術前より洞機能不全を
呈する症例は少なくない．心内修復術後の房室ブロック，
著明な洞機能不全はペースメーカの適応となる．
9.3.3
術後の遠隔期予後 （図 14）
成人期の三尖弁形成術後や三尖弁置換術後の生命予後
は良好で，10～ 15年生存率は約 90%，死亡原因は心不
全，不整脈，突然死である801）．cone手術の成績は比較的
良好で 7年生存率は小児成人例合わせて 97.9～ 86.2%，8

推奨表 16　 Ebstein病の術後遠隔期における侵襲的治療の
推奨とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

外科的治療

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

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

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

I C

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

カテーテル治療

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

I C

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

IIa C

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

IIa C

（Baumgartner H, et al. 2020 197）を参考に作表）

図 14　Ebstein病に対する cone手術

Ao：大動脈，aRV：右房化右室，LA：左房．LV：左室，PA：肺動脈，RA：右房，RV：右室

aRV LV

RV

Ao Ao
PA

LA

三尖弁を切離，縫縮，
吊り上げて形成

右房化右室の縫縮

拡大した前尖

偏位した中隔尖 /後尖

Ebstein 病 cone 手術後

RA

LV

RV

LA
RA PA
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年成人例再手術回避率 98.8%との報告もあるが，長期成
績は不明である527, 795, 802）．
9.3.4
内科的治療・管理 
AFあるいは奇異性塞栓の既往のある症例には抗凝固療
法を行う（推奨クラス I）．妊娠には成人先天性心疾患専門
医のカウンセリングが必要である（推奨クラス I，エビデン
スレベル C）．適切な管理下で多くの症例では妊娠，出産
が可能であり，児の再発率は約 6%と報告されている803）． 

10.　

ccTGA

10.1

概要
心房心室関係は錯位である．すなわち右房は解剖学的左
室と結合しており，左房は解剖学的右室と結合している．
一方で心室大血管関係も錯位となっており，左室と肺動脈
が，右室と大動脈が結合している．この組み合わせによっ
て，血行動態は修正されることになるため，ccTGAとよば
れる804, 805）．ループルールの記載上は，心房内臓位が正位
（S）か逆位（I）かによって，｛S,L,L｝あるいは｛I,D,D｝とな
る．形態学的特徴としては，解剖学的左室から出る肺動脈
が大動脈の後方にあって両房室弁に深く喫入しており，肺
動脈と僧帽弁とのあいだに線維性連続があることがあげら
れる．これに対して，大動脈は前方に位置し，流出路に漏
斗部をもつ．血行動態的には修正されているが，しばしば
合併心疾患が存在するため治療的介入が必要となる．合併
疾患として多いのは，VSD，PS，房室弁（とくに三尖弁）
の異常である．
約 50%で VSDを合併し，膜様部欠損がもっとも多い．

PSも約半数に合併し，弁性狭窄と弁下狭窄が主である．
弁下狭窄では，心室膜様部からの瘤状物や房室弁からの線
維性形成物が狭窄の原因となることがある．
房室弁の異常でもっとも多いのは三尖弁の Ebstein病化
である．ただし通常の Ebstein病にみられるような，極端
な機能的右室の狭小化や心筋のUhl化がみられることは少
ない．次に重要なのは，房室弁の straddlingであり，三尖
弁，僧帽弁両者で認められる．
伝導路の走行を把握することも手術介入や不整脈治療に
おいて重要である．L型 ccTGAの場合，Kochの三角の
頂点にある通常の房室結節は肉柱部中隔と距離があり，容
易に接合できない．これに対して肺動脈より前方に房室結

節がもう一つ形成される．したがって，VSDがある場合，
房室接合が正常の心臓では伝導路はその後下縁を通るが，
本疾患の場合は前上縁を通って下行する．通常，前方房室
結節が機能するが，後方房室結節の間に slingを形成する
ことがある804）． 
ほかの心合併症を伴わない場合，血行動態的には正常心
と同じである．ただし，体循環をささえる心室が右室であ
るため，しばしば遠隔期に収縮能の低下や TRが出現する．
VSDや PSを合併した場合は，その疾患の程度によって血
行動態が影響される．

10.2

診断
10.2.1
臨床所見
臨床所見は合併心疾患によってさまざまである．大きな

VSDがあり，高肺血流状態になると乳児期から心不全を
呈する．高度の PSまたは肺動脈閉鎖があれば，早期から
チアノーゼが出現する．TRの進行によって，幼児期以降
に心不全症状が出現する場合もある．合併心疾患がなけれ
ば，学童期あるいは成人するまで発見されないこともしば
しばみられる．

VSDや TRでは全収縮期雑音，PSでは収縮期駆出性雑
音が聴取される．共通する所見は，大動脈が左前方で胸壁
に近いため，II音の亢進が聴取される．
10.2.2
心電図
心電図における特徴的所見はQRS軸の左軸変位とV1

のQSパターン，および左側胸部誘導での q波の消失であ
る．VSDと PSが合併すると，電気軸が正常または右軸変
位となり，V1で qRパターンを示すことがある．房室ブロッ
クを生じやすく，十分な注意が必要である．WPW症候群
を合併することもある40）．
10.2.3
胸部 X線
左側の心陰影は左にある大動脈によってなだらかとなり，

1，2，3弓の区別がつきにくい．PSを合併すると，しばし
ば右胸心 dextrocardia（または中央心mesocardia）となる．
10.2.4
画像診断
心室の位置関係の診断が重要なので，その内腔構造を意
識して同定する必要がある．肺側心室は左室であるので，
肉柱が細かく，2本の太い乳頭筋が自由壁から起始する．
房室弁は 2弁からなり，肺動脈と線維性連続がある．逆に
体側心室は肉柱が荒く，3弁からなる房室弁と漏斗部を持
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つ右室構造である．それらの基本診断を明らかにした上
で，VSDと肺動脈弁狭窄，房室弁の異常などの合併心
疾患について見ていく．心臓MRI検査では，左右心室
の容積および駆出率を算出することが治療方針の決定に
重要である806）．

10.3

治療，予後
心雑音や特徴的な心電図，心エコー所見などから本疾患
を疑った場合には，早期に専門医に紹介することが望まし
い．小児期を無症状で経過した症例でも，中年期以降は大
部分の症例で専門的な医療介入を必要とする．とくに心不
全治療や不整脈治療は時期を逸すると予後に与える影響は
大きい 807）．
10.3.1
内科的治療
成人期以降の本症に対しては積極的な内科的治療が必要
である．無症状例でも心機能低下や不整脈発生などの定期
的な経過観察が必須となる．右心機能低下（体心室機能低
下）に対しては一般的な慢性心不全治療が試みられ，β遮
断薬，ACE阻害薬，MRA，アンジオテンシン受容体ネ
プリライシン阻害薬，SGLT2阻害薬などがあげられる．
ただし，有効性に関する明確なエビデンスはいまだにな
い 808-812）．また，房室ブロックや洞機能低下（とくに心房ス
イッチ術をほどこした症例）が発症しやすいため，β遮断
薬の使用には注意を要する．
心室内または心室間の同期不全が認められる症例では，

CRTが行われることがある．しかし，治療開始時期やそ
の効果についてはいまだ十分なエビデンスはそろっていな
い 10）．
10.3.2
外科的治療（推奨表 17，図 15）
合併する心疾患に応じて外科的介入が計画される．VSD
を閉鎖する際には解剖で述べた伝導路の走行を意識して房
室ブロックの発生に注意しなければならない．多くの場合，
PSに対しては心外導管を用いた Rastelli術が行われる．
導管狭窄や肺動脈逆流に対しては，カテーテルインターベ
ンションまたは手術介入が行われる．ただし，左室の圧負
荷を軽減させると心室中隔壁の形態に変化が起こり，TR
が増悪する場合があるので，事前に弁形態などについて十
分に精査・検討する必要がある．

TRに対しては，弁形成または弁置換術が行われる95, 813, 

814） ．ただし弁形成は困難であることが多く，弁置換が行わ
れることが多い．また，体心室右室の駆出率が 40%未満
の場合には手術成績が不良で，心機能の回復も期待しが

たいので，40%を保たれている状態での三尖弁置換術が
推奨される531, 815）．
従来からの手術介入（physiologic repair）に対して，早
期から三尖弁逆流の高度な症例では左心室を体側心室とし
て用いることを意図した anatomic repairも行われてい
る 816）．PSがないか，ごく軽度の場合にはMustardまたは
Senning手術などの心房スイッチ手術と大血管スイッチ術
（Jatene手術）が行われる．PSまたは閉鎖があり，VSDが
ある症例では，心房スイッチ術とRastelli手術の組み合わ
せが行われる．ただし，VSDが大動脈への通路となり，
右室内でルートをとりながら大動脈につながることになる
ので，十分なサイズのVSDと右心室容積が必要である．
10.3.3
予後
VSDや PSを合併しない症例では，自然歴は体心室右室
機能障害や完全房室ブロック，TRの影響を受ける．これ
らの影響が軽度であれば 60～ 70歳代まで生存することが
ある．Grahamらによる多施設共同研究 175）によれば，45
歳までに合併心疾患のある ccTGAでは 67%，合併心疾患
のない ccTGAでは 25%で，うっ血性心不全が発症する．
右室機能障害は前者で 70%，後者で 55%に発症し，TR
はそれぞれ 82%と 84%に生じた．一方，左室機能障害は
前者で 25%に出現し，後者ではわずかに 7%であった．
術後の生命予後については，トロント小児病院の報告では，
術後 20年で 75%，30年で約 60%，40年で 50%を下回

推奨表 17　 修正大血管転位の手術適応の推奨とエビデンス
レベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

心不全症状を有する患者で，高度三尖弁
逆流があり体心室右室機能の低下が軽度
（駆出率＞ 40%）であれば，三尖弁置換
術を行う．

I C

無症状患者であっても，高度三尖弁逆流
があり，体心室右室拡大が進行性である
場合，体心室右室機能の低下が軽度（駆
出率＞ 40%）であれば三尖弁置換術を考
慮する．　　

IIa C

心不全症状を有する患者で，高度三尖弁
逆流があり，体心室右室機能が高度低下
（駆出率＜ 40%）している場合，三尖弁
置換術を考慮してもよい．

IIb C

肺心室左室と肺動脈間の導管狭窄や肺動
脈弁逆流を有する心不全患者では，導管
に対するカテーテル拡大術や手術による
導管交換または肺動脈弁置換の実施を考
慮してもよい．

IIb C
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り，60年では 15%程度となっている817）．心房スイッチと
大血管スイッチによる解剖学的修復術では比較的良好な遠
隔期予後が期待できるが，心房スイッチとRastelli手術の
組み合わせでは，PS，大動脈弁下狭窄，右心不全，不整
脈など治療的介入が必要となることが多い 816）．

11.　

先天性冠動脈異常

先天性冠動脈異常は一般的な先天性心血管異常の一つ
であり，その有病率はほかのほぼすべての先天性心疾患の
合計を上回る117）．先天性冠動脈異常の多くは病的意義に
乏しいが，一方で突然死を含む不良な自然予後を呈する冠
動脈異常については適切な診断と管理が必要となる．本項
では病的意義のある代表的な先天性冠動脈異常について，
成人期の管理を中心に述べる．

11.1

左冠動脈肺動脈起始（図 16）
左冠動脈肺動脈起始（anomalous origin of left coronary 

artery from pulmonary artery: ALCAPA）は，左冠動脈が
肺動脈より起始する異常であり，未治療の場合，自然予後
は不良である818）．左冠動脈支配領域の心筋は，出生時は
肺動脈からの静脈血で還流され，肺動脈圧の生理的低下に
伴い主に右冠動脈からの側副血行路を介した還流となる．
このため，左冠動脈領域の虚血から左室拡大，収縮機能低
下，MRを生じる．乳児期の心不全や突然死をもたらしう

るが，側副血行路の発達により成人期まで無治療で到達し，
心不全や狭心症，不整脈などの症状，もしくは偶発的に検
査で診断される場合もある818）．
心電図における左冠動脈支配領域の虚血所見や心エコー
が診断の手がかりとなり，冠動脈 CTや血管造影，MRIな
どにより診断を確定する．画像検査では右冠動脈の拡大も
特徴的である．
突然死のリスクがあるため，欧米のガイドラインでは
診断がつき次第，手術適応となる（推奨クラス I，エビデ
ンスレベル C）117, 197）．術式は左冠動脈を大動脈に移植する
方法が主流であるが，冠動脈バイパス術を行い，肺動脈か
らの左冠動脈起始部を結紮する方法もある．

図 16　左冠動脈肺動脈起始の外観

左冠動脈

右冠動脈

側副⾎⾏路

図 15　心内病変のない修正大血管転移とダブルスイッチ術後

心内病変のない修正大血管転位｛S, L, L｝ ダブルスイッチ術後
（心房スイッチ＋anatomic repair 後）

RA

PA

Ao

LV
RV

LA

RA

PA

Ao

LV

RV

LA

Ao：大動脈，PA：肺動脈，LA：左房，LV：左室， RA：右房，RV：右室
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11.2

右冠動脈肺動脈起始
右冠動脈肺動脈起始は偶発的に見つかることもあるが，
冠動脈起始異常による自覚症状を認める場合には推奨クラ
ス I，エビデンスレベル C，認めない場合は推奨クラス IIa，
エビデンスレベル Cの手術適応となる117, 197）．

11.3

冠動脈対側大動脈洞起始
冠動脈対側大動脈洞起始（anomalous aortic origin of a 

coronary artery: AAOCA）には左冠動脈右冠動脈洞起始と
右冠動脈左冠動脈洞起始がある．未治療のAAOCA症例
の自然予後に関するエビデンスは十分ではないが，心筋虚
血による若年者の運動に伴う突然死の一因として知られて
いる819, 820）．一般的に左冠動脈右冠動脈洞起始の方が右冠
動脈左冠動脈洞起始よりもリスクが高いとされ，冠動脈
の大動脈 –肺動脈間走行，入口部狭窄，スリット状の開
口部，壁内走行 などが心筋虚血に関連するリスク因子と
される117, 197, 821）．
欧米のガイドラインでは，冠動脈起始異常による虚血の
症状や負荷検査による虚血の証明があれば推奨クラス I，
エビデンスレベル Bの手術適応である117, 197）．手術は
unroofing法による修復，冠動脈バイパス術が行われる．
無症候性の症例に対する手術による突然死のリスク低減に
関するエビデンスは限定的である822）が，無症状であって
も心筋虚血や解剖学的高リスク，心室性不整脈の既往など
がある場合，推奨クラス IIa，エビデンスレベル Cの手術
適応となる117, 197）．

11.4

冠動脈瘻
冠動脈瘻は冠動脈と心室，冠静脈洞，肺動脈などのあい
だに生じた異常な交通であり，冠動脈造影を受ける症例の
0.1～ 0.2%に認められるとされる823, 824）．小さな冠動脈瘻
は無症状で治療を要しないが，大きな冠動脈瘻は心筋虚血，
容量負荷による心不全，不整脈，IEのリスクとなる3）ため，
コイルや閉鎖栓によるカテーテル治療もしくは外科的閉鎖
の適応となる．

12.　

大動脈拡張性疾患

遺伝性の大動脈瘤・解離をきたす疾患群として，Marfan

症候群，Loeys–Dietz症候群，血管型 Ehlers–Danlos症
候群などの症候群性大動脈瘤・解離や，ほかの臨床的表現
型を伴わない大動脈瘤・解離で遺伝性のもの（家族性胸部
大動脈瘤・解離［FTAAD］）が知られている．一方，それ
ら以外にも先天性心疾患において大動脈拡張をきたす疾患
として表 36 178, 715, 825-827）に示す疾患が知られる．
12.1

症候群性・非症候群性
家族性大動脈瘤・解離
大動脈瘤・大動脈解離を主とする大動脈疾患のなかには
遺伝性のものが少なからず存在し，Marfan症候群や
Ehlers–Danlos症候群などに代表される身体表現型を伴う
症候群性 大動脈瘤・解離と，身体表現型を伴わない非症
候群性 大動脈瘤・解離に大別される．
12.1.1
Marfan 症候群
a．概要

Marfan症候群は結合織異常が原因の遺伝性疾患で，骨
格，眼，大血管・心臓に主な表現型を呈する常染色体顕性
遺伝で 828, 829），発生頻度は 5,000人に 1人とされ，性差は
ない．原因はフィブリリン1遺伝子（FBN1）異常である830, 

831）．近年 TGFβ-smadシグナル系の慢性的な活性化が病
態として重要であると考えられている．2010年，Ghent基
準の改訂版（revised Ghent nosology）832）が提唱され，大
動脈表現型（Valsalva洞拡大，大動脈解離，大動脈外科手
術後等）と水晶体偏位，家族歴・遺伝子異常が重視され，
身体的・整形外科的特徴，僧帽弁逸脱，皮膚所見，肺病
変，硬膜拡大などを systemic scoreとしてスコア化し，7
点以上の場合に身体所見ありとして判断に加える診断法と

表 36　 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

総動脈幹遺残

肺動脈狭窄 /閉鎖に心室中隔欠損を伴うチアノーゼ型先天性心
疾患

Fallot四徴

両大血管右室起始

完全大血管転位

単心室

Fontan術後

左心低形成症候群

（Niwa K, et al. 2002 178），Niwa K, et al. 2001 715），Cohen MS, et al. 2003 825），
Dodds GA 3rd, et al. 1997 826），Schwartz ML, et al. 2004 827）より作表）
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なった．
b．診断
胸部Ｘ線検査，心電図，心エコー，CT あるいはMRI検
査を行う．大動脈瘤・拡大の進行が懸念される場合，検査
頻度を増やす．眼科検診のほか，肺病変（ブラ），骨格異常
（側弯，漏斗胸など），硬膜拡張（dural ectasia）の有無など
全身表現型の評価を行う．遺伝子診断は保険収載されてお
り，FBN1を含めた大動脈疾患関連遺伝子群を検索する．
c．治療，予後
大動脈瘤・大動脈基部拡大の進行に注意が必要である．
ただし血管径拡大がない場合でも解離を生じることがあ
る．AR，僧帽弁逸脱に伴うMRのため左心機能低下，心
不全を伴うことがある．大動脈拡大の進行予防にはβ遮断
薬，ARBが有効とされ 833, 834），小児例では小児期から投与
が行われる．大動脈基部拡大あるいは解離の症例では人工
弁置換を伴うBentall手術，自己弁温存大動脈基部置換術
が選択される835）．運動制限として重い物を持ち上げる，息
こらえの必要な運動，激しい運動は避ける．Valsalva洞径
が 40 mm未満であれば妊娠許可，45 mm以上は妊娠禁忌
とされる．
手術の遠隔成績も良好で，心血管病変を発症しても適切
な管理により 70歳以上の生存が可能である．再手術は多
く，とくに大動脈解離を合併する場合は残存病変に対する
再・追加手術が多い．
12.1.2
Loeys‒Dietz症候群 
a．概要

Marfan症候群類縁疾患として TGFBR1/TGFBR2に遺
伝子変異を有するLoeys–Dietz 症候群 836-838）では血管の蛇
行等が目立つとともに，より若年で重症の大動脈病変を呈
することが多く鑑別を要する．身体表現型がMarfan症候
群とは異なり両眼解離症，口蓋裂 /口蓋垂裂，上行大動脈拡
張 /解離が主な特徴といえる．TGFβリガンド（TGFB2 839），
TGFB3 840），SMAD3 841））の遺伝子異常がある場合にも類
似した表現型を示す．

Loeys–Dietz症候群においても遺伝子診断が保険償還さ
れており，TGFBR1, TGFBR2はもちろん，FBN1，TGF-
smad系の遺伝子群をパネル解析する．Loeys–Dietz症候
群は乳幼児期から表現型を呈することが多く，血管蛇行を
伴い脳血管など他臓器血管病変の合併も多い点から乳・幼
児期にその疾患を疑い，遺伝学的検査の結果を参考にしつ
つ治療介入を行う．
b．診断

Valsalva洞拡大，大動脈解解離・大動脈瘤（とくに胸部）
が主な表現型であるが，小児・乳児期発症が多く，進行が

一般的に速い．小児でも解離を発症することがあり注意を
要する．Loeys–Dietz症候群では，総腸骨動脈，鎖骨下動
脈，上腸間膜動脈，脳動脈，冠動脈などの分枝動脈にも瘤
形成あるいは解離を生じることがある．動脈蛇行が目立ち，
頭頚部の動脈でとくに多い．胸部 X線検査，心電図，心
エコー，CTあるいはMRI検査を行うが，心臓・大動脈だ
けではなく，脳を含めた全身の血管の評価が肝要である． 
c．治療，予後
大動脈瘤・大動脈基部拡大の進行，大動脈解離の有無
および分枝血管の瘤・解離について注意する．Marfan症
候群と同様，β遮断薬，ARBが使用される．大動脈拡大，
大動脈解離および瘤に対し，「2020年改訂版 大動脈瘤・
大動脈解離診療ガイドライン」835） に従い早期（拡大が少な
い段階）に手術適応とする．
予後は，血管病変，とくに大動脈病変に依存する．早期
治療介入が予後改善につながる．一方，成人し大動脈解離
等を発症し初めて診断される例も少なくない．より慎重な
経過観察と適時での治療介入が求められる．
12.1.3
血管型 Ehlers‒Danlos症候群 
a． 概要

Ehlers–Danlos症候群は，皮膚過伸展性，関節可動性亢
進，各種組織の脆弱性を特徴とする遺伝性結合組織疾患
である．最新の分類では 13の病型に分けられる842, 843）．全
病型での有病率は 1/5,000人，古典型 1/20,000人，血管
型 1/50,000人 844, 845），関節型 1/5,000～ 20,000人と推定
される．以下，血管型について記載する．
b．診断

Ehlers–Danlos症候群の各病型の原因遺伝子，さらに
Marfan症候群，Loeys–Dietz症候群などの遺伝性結合組
織疾患の原因遺伝子を搭載したパネル解析が有用である844）．
なお古典型 Ehlers–Danlos症候群，血管型 Ehlers-Danlos
症候群の遺伝学的検査が保険償還されている． 
血管型 Ehlers–Danlos症候群における血管合併症には，
動脈破裂・瘤・解離，動静脈瘻（頚動脈・海綿静脈洞瘻）
がある．動脈破裂は瘤・解離，動静脈瘻に続いて発症する
こともあるが，自然発生することもある．動脈破裂の部位
としては，胸腹部（66%）が多く，頭頚部（17%），四肢
（17%）が続く 846）． なお，血管型 Ehlers–Danlos症候群に
おける血管以外の合併症は，消化管破裂（S状結腸が多い），
（血）気胸，筋・腱破裂，先天性内反足などがある ．血管
型 Ehlers–Danlos症候群以外でも心臓血管合併症を生じ
る．
c．治療，予後
血管型 Ehlers–Danlos症候群では，診断時，定期的また
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疼痛出現時に造影CTまたはMRIによる動脈合併症のサー
ベイランスを行う . 動脈合併症の発症に関して，血管拡張
作用を有するβ遮断薬セリプロロールの有用性が示され
た 847）. 100 mg/日から開始し，可能であれば 400 mg/日ま
で増量する．急性動脈病変（瘤の切迫破裂，解離，破裂）
が生じた場合，原則降圧療法で保存的に対処するが，病状
が進行する場合は血管内治療を考慮する．手術が避けられ
ない場合，血管および組織脆弱性を考慮し，細心の注意を
払う．生活上，身体接触を伴う激しい運動や転倒のリスク
のある活動を避ける．血管型ではさらに衝突系・等尺性運
動も避ける．血管型 Ehlers–Danlos症候群において，米国
の調査では 20歳までに 25%，40歳までに 80%が合併症
を発症，生存期間の中央値は 48歳とされる．約 5～ 10%
を占めるハプロ不全例では軽症である傾向がある．
12.1.4
非症候群性大動脈瘤・解離（FTAAD）
a．概要
大動脈瘤・大動脈解離では，とくに胸部については遺伝
性・家族性が相対的に高く，2割近くに家系内集積性があ
り848），顕性遺伝形式をとることが多く849）， 家族性大動脈
瘤・解離と称する．大動脈瘤・解離の発症に関連する原因
遺伝子としては 10数種類の報告がある．ただし，いまだ
検出されていない原因遺伝子が一定数存在することに留意
すべきである．
主要な原因遺伝子として ACTA2，MYH11，MYLK変異
が知られている．ACTA2変異 850-852）がもっとも頻度が高く
（全体の 12～ 21%），変異の部位・種類によって冠動脈疾
患，脳血管障害やもやもや病に似た脳動脈先天性疾患を
呈するもの，瞳孔の収縮障害，内頚動脈の近位部拡張・
遠位部狭窄，腸回転異常，弛緩性膀胱などを呈することも

ある853）．頻度は低い（1%程度）がMYH11遺伝子変異 854）

では，その保因者のなかに PDAを伴うものがある．その
遺伝子改変マウスでも同様の表現型が観察されており，収
縮不全，接着分子・収縮蛋白の構造異常が想定される855, 

856）．ミオシン軽鎖リン酸化酵素MYLK 831），cGMP依存性
蛋白キナーゼをコードする PRKG1遺伝子や，NOTCH1，
LOX，FOXE3遺伝子等，また多発性嚢胞腎，Turner症
候群などが大動脈解離・大動脈瘤に関連するとする報告が
ある．
b．診断
胸部Ｘ線検査，心電図，心エコー，CT あるいはMRI検
査を行う．大動脈径の拡大がない場合でも，本疾患を除外
してはならない．症候性について除外することも肝要であ
る．現在，FTAADの遺伝子検査は保険適用となっており，
前述の原因遺伝子をパネルで評価する．
c．治療，予後
大動脈瘤・大動脈拡大の進行に注意が必要であるが血
管径拡大がなくとも解離を生じることがある．大動脈拡大
の進行予防にはβ遮断薬が用いられることが多いが，
Marfan症候群などと比較し薬剤のエビデンスに乏しい．
大動脈拡大，大動脈解離および瘤に対して外科手術が行
われる．心血管病変を発症しても適切な外科手術および薬
物療法・日常生活の管理により長期生存可能であるが，一
方，突然の大動脈解離あるいは瘤破裂などで発症した場合，
救命困難となることも少なくない．大動脈拡大や解離を伴
う場合，重い物を持ち上げる，息こらえの必要な運動，激
しい運動は回避するよう指導する．挙児希望の女性におい
ては大動脈径の有意な拡大がなくとも妊娠・出産・産褥期
に大動脈解離をきたすことがある．
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1.

TOF（図 17）

1.1

概要
VSD，PS，右室肥大，大動脈騎乗の四徴候からなり，

もっとも頻度が高いチアノーゼ型先天性心疾患である．心
内修復術前は PSの程度により幅広い臨床像を示すが，不
安定かつ進行性の低酸素血症を特徴とする．冠動脈起始異
常を 2～ 9%に認め，外科治療に際して特別な注意が必要
である．AVSD合併は 4%で，Down症候群に特有である．
また，22q11.2 欠失症候群が 15%にみられる．

1.2

診断
1.2.1
身体所見
収縮期駆出性雑音をほぼ全例で聴取し，右室流出路狭
窄の程度を反映する．低調な拡張早期雑音は PRを示唆し，
高調な拡張早期雑音はARを示唆する．汎収縮期雑音は

残存VSD，もしくは TRを示唆する．
1.2.2
心電図
多くの術後症例で完全右脚ブロックを認め，QRS幅 180 
ミリ秒以上やQRS fragmentationは，VT・突然死の高リ
スクである281）．2枝ブロック（左軸偏位，右脚ブロック）を
認める場合は，完全房室ブロックへの進行に注意する．運
動負荷心電図，ホルター心電図も行い，不整脈の検出につ
とめる．
1.2.3
胸部 X線写真
心拡大が存在する場合は，多くは PRに伴う右室拡大を
認める．25%に認める右大動脈弓も，胸部 X線検査で判
断できる．
1.2.4
心エコー
PRの程度は，カラードプラでの血流幅，逆流の検出部
位，到達距離，持続時間（PR index，pressure half time）
などで判断する731）．右室流出路狭窄の部位と程度も評価
するが，末梢 PSは描出が困難なことも多く，TRの血流速
度から推定した右室圧を参考にする．右室拡大の程度，上
行大動脈拡張，ARについても経時的に評価する．

A　⼿術前（チアノーゼ著明） B　⼿術前（チアノーゼ軽度） C　⼿術後

図 17　Fallot四徴（手術前，手術後）
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1.2.5
MRI
右室容積と PRについて定量的評価を行うことができ，
本疾患の経過観察において重要な検査である．左室機能，
大動脈拡張の評価にも有用である．遅延造影による心筋線
維化の評価も可能であり，近年は T1 mappingによる線維
化定量評価の有用性も報告されている866）．
1.2.6
CT
空間分解能ではMRIに勝り，冠動脈や末梢 PSの描出
に優れる．ペースメーカや ICD植込み例など，MRIの
実施できない症例でも，右室容積を評価できる 867）．
1.2.7
CPET
運動耐容能，労作性不整脈の発現の有無の評価に役立
つ．経時的な運動耐容能の変化は，再手術の時期の検討や
治療効果判定においても重要な情報になる．
1.2.8
心臓カテーテル検査
再手術を検討する場合は術前評価として実施する．右室
圧，肺動脈圧の正確な評価，残存短絡の評価，冠動脈の評
価を行うことができる．

1.3

治療，予後
外科治療として，VSDのパッチ閉鎖と右室流出路狭窄
の解除による心内修復術を行う．わが国の多施設共同研究
では，25年生存率 95～ 99.6%と，欧米よりさらに良好な
術後成績である59）．生命予後は良好だが，PRなどの遺残
症がほぼ必発なため，術後も専門医による定期的な外来診
療が必要である．非手術または姑息術のみで成人期に達し
た例でも，肺動脈や左室のサイズなどが適応を満たす場合
は，心内修復術が可能である．
1.3.1
PRの管理・治療
成人期の TOFにおいてもっとも重要なのは，多くの症例
でみられる PRに対する介入のタイミングである．主に生
体弁による肺動脈弁置換術が選択され，手術に伴う死亡率
は低い 868）．大動脈弁用の生体弁 Inspirisは早期の PR出
現が多いことが最近報告され肺動脈弁置換術には適さない
可能性がある869）．TPVIが 2021年に国内でも実施可能と
なり，治療の幅が広がった（第 4章 4.2「カテーテル治療」
の項を参照のこと）．有意な PRを認め症状のある例は肺動
脈弁置換術もしくは TPVIの適応である197, 792, 870）．一方，
生体弁の寿命に伴う再々手術の問題があるため，無症状の

例に対する治療適応についてはいまだ議論がある．右室拡
大の正常化が期待できるうちに肺動脈弁置換術を行うとい
う現在の基準では，VTや突然死のリスクは低下しないと
の報告もみられた 871）．しかし 2023年の TOF患者 1,143
例を対象とした多施設共同研究では，逆流率 25%以上
の PRで，① RVEDV index＞ 160 mL/m2 ，② RVESV 
index＞ 80 mL/m2，③ RVEF＜ 47%，④ LVEF＜ 55%，
⑤ QRS幅＞160ミリ秒のうち 2つ以上を満たすという手
術基準で実施された肺動脈弁置換術が，死亡 /VTの減少
と関連することが初めて報告され，現状の手術基準の一
定の妥当性が示された 868）．一方，RVEFが低下した症例
では，肺動脈弁置換術後も右室拡大は改善するものの
RVEFは改善しないため，RVEFが低下し始めたら弁置換
を検討するとの考えもある872）．再手術の適応などを推奨表
18に示す．
1.3.2
右室流出路狭窄の管理・治療
適度な右室流出路狭窄は右室拡大を防ぐとの報告もみら
れるが，運動耐容能低下や突然死，心室性不整脈と関連す
るとの報告も多い．右室収縮期圧が左室収縮期圧の 70%
を超えるか，右室流出路の圧較差が 50～ 60 mmHg以上
であれば，外科手術やカテーテル治療による狭窄解除が推
奨される13, 197, 792, 870）．
1.3.3
ARの管理・治療
生来，大動脈弁輪径や上行大動脈径が大きく，血管壁の
組織学的異常も報告されている TOFでは，遠隔期に上行
大動脈拡張や ARが問題となることがある．これまでに
上行大動脈径 55 mm未満での解離や破裂の報告はなく，
単独での治療適応は 55 mm以上とされる181）．ARについ
ては通常の弁膜症に対するガイドラインを参照して検討す
る731）．
1.3.4
不整脈の管理・治療
心房性不整脈，心室性不整脈，房室ブロックが年齢とと
もに増加し，とくに 40歳以降に多くみられる281）．動悸，
めまい，失神などの症状や不整脈の記録がある場合や，心
室性不整脈・突然死のリスク因子（両心室機能不全，QRS
幅＞180ミリ秒，心臓MRIでの広範な右室線維化）がみ
られる患者では，EPSやCAを検討する．肺動脈弁置換術，
TPVI後にはCAのアプローチが難しくなることもあり，術
前には EPSを検討する283）．

ICD植込みについては，突然死の二次予防では積極的に
推奨される197, 792）．一方，不適切作動や感染などの問題も
比較的多くみられ，アブレーションを併用した再手術後の
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VTの頻度も低いことから，とくに欧米に比べ，突然死が
少ないわが国では，一次予防としての ICD植込みの適応
については議論がある59, 314a）．
1.3.5
運動制限と運動療法
運動療法の安全性と有益性に関する報告も近年増加して
おり 878），PRがあっても，自覚症状がなく，右室流出路狭
窄や著明な右室拡大，右室駆出率の低下，危険な不整脈も
ない低リスクの例については，基本的に運動制限は不要と
考えてよい 197）．ただし，不整脈や不整脈リスクがある場
合，両心室の機能不全がある場合，著明な上行大動脈拡張
がみられる場合は，強い強度の運動は避ける必要があり，
個々に応じた対応を要する．
1.3.6
妊娠・出産の管理
重篤な遺残病変がなく，心室機能も良好な患者では，妊
娠，出産の経過は概ね良好である878a）．ただし，PRと一定
の右室拡大を認める場合は，妊娠・出産が右室拡大の進行
を加速させる可能性がある878a, 879）．高度 PR，右室流出路
狭窄，右室機能不全を伴う場合は，妊娠前に手術もしくは
カテーテル治療を行うことがすすめられる．
1.3.7
IEの管理
術後遠隔期の IE発生頻度は約 1% とされ 880），とくに弁
置換術後や Rastelli手術後に多くみられる．観血的歯科処
置では IEの予防処置を行うことが推奨される126）．

2.

CoA（複合），IAA術後

2.1

概要
大動脈弓に狭窄あるいは途絶があり，通常縮窄は動脈管
流入部もしくはそれより中枢側に存在する（図 18，図 19）．
狭窄は限局性のものから，広範な大動脈弓低形成まであり，
狭窄程度も途絶，高度狭窄から軽度までさまざまである．
高度狭窄例では動脈管の閉鎖に伴い，下半身の血流が途絶
しショック状態に陥る．成人期に発見される多くはほかの
先天性心疾患を伴わない単純型であり，縮窄部が動脈管
流入部より末梢に存在するものもある．先天性心疾患を合
併する複合型は，新生児乳児期に発症し，早期手術が実
施される881）．IAAは通常新生児，乳児期に手術が行われ
るが，術後遠隔期に大動脈弓形成部の縮窄が出現するこ

　 推奨
クラス

エビデンス
レベル

有意な肺動脈閉鎖不全症 （逆流率 25%以上 )

右心不全症状がある例に対して外科的 /
経カテーテル的肺動脈弁置換術を行う． I B

運動耐容能低下例に対して外科的 /経カ
テーテル的肺動脈弁置換術を行う． I B

無症候性で中等度以上の右室拡張
（RVEDV index＞160 mL/m2 ま た は
RVESV index＞80 mL/m2）を認める例
に対して外科的 /経カテーテル的肺動脈
弁置換術を考慮する．

IIa B

無症候性で右室機能不全を認める例に対
して外科的 /経カテーテル的肺動脈弁置
換術を考慮する．

IIa B

進行性で有症状の心房性不整脈または心
室性不整脈がある例に対して外科的 /経
カテーテル的肺動脈弁置換術を考慮する．

IIa C

右室流出路狭窄

右室収縮期圧が左室収縮期圧の 70%を
超えるか，右室流出路の圧較差が 50～
60 mmHg以上の例に対して外科手術も
しくはカテーテル治療による狭窄解除を
考慮する．

IIa C

肺血流シンチグラフィによる患側 /健側
肺血流比が 0.4未満の片側性末梢肺動脈
に対してカテーテル治療を考慮してもよ
い．

IIb C

残存短絡

有意な左心系容量負荷を認める場合，も
しくは外科的肺動脈弁置換術を受ける場
合に残存心室中隔欠損の外科的閉鎖を考
慮する．

IIa C

不整脈

VFまたは血行動態不安定な VTによる心
停止からの蘇生患者で，心肺停止が不可
逆的原因による場合の二次予防としての
ICD植込みを行う．

I B

突然死のリスク因子 （左室収縮または拡
張障害，NSVT，QRS幅 180ミリ秒以
上，広範な右室の線維化，電気生理学的
検査での心室性不整脈の誘発）が 3 つ以
上ある場合の一次予防として ICD植込み
を考慮する．

IIa B

持続性心室頻拍の既往があり，外科的肺
動脈弁置換術が予定されている例に対し
て術前の電気生理学的検査とカテーテル
アブレーションもしくは術中アブレー
ションを考慮する．

IIa C

IE

観血的処置の際の IE予防目的の抗菌薬投
与を考慮する． IIa C

推奨表 18　  Fallot四徴術後遠隔期管理における推奨と 
エビデンスレベル
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とがある．

2.2

診断
学童期以降から成人期に発見される成人型では上肢高血
圧，下肢の脈拍減弱等があり，運動時の下肢の疲れを訴え
る場合もある．上肢高血圧，下肢の脈拍減弱が特徴で，若
年性の高血圧をみたら本症を疑う882）．
2.2.1
心電図
左室肥大所見を呈する．
2.2.2
胸部 X線
成人期は，拡大した肋間動脈による肋骨下部侵食像（rib 

notching）がみられることがある768）．
2.2.3
心エコー
左室肥厚の程度，大動脈弓部・峡部での縮窄の有無と程
度，ドプラ法による縮窄部の流速を測定するが，成人では
エコーウィンドウが狭く，大動脈弓の評価が困難な場合が
多い．
2.2.4
CT
大動脈形態を詳細に評価することができるため，術後評
価に有用である．
2.2.5
MRI
大動脈形態を詳細に評価することができ，診断目的にて
心血管造影検査を行うことはほとんどない 778）．最近では
修復術後の形態のみでなく，流体力学的な機能評価も可能
になりつつある883-885）.

2.2.6
心臓カテーテル検査
大動脈形態を評価し，狭窄部での圧較差を測定する．収
縮期圧較差 20 mmHg以上を有意な縮窄と定義する．慢性
的な上肢高血圧のため，早発性冠状動脈疾患のリスクが
あり，40歳以上では，冠状動脈造影も行うことが望まし
い 886）．

2.3

治療，予後
未治療の場合，次第に左心不全を来たし，平均死亡年齢
は 34～ 35歳程度とされる886, 887）．死亡原因は大動脈（瘤）
破裂あるいは大動脈解離，脳内出血，IE，うっ血性心不全，
急性心筋梗塞等である886, 888）．これらの合併症は修復術後
でも生じるため注意が必要である889）．
2.3.1
外科手術（図 20，図 21）
乳児期手術例では，ほぼ全例で縮窄部切除＋端々吻合法
や鎖骨下動脈フラップ法など自己組織のみの大動脈再建が
可能である．大動脈弓低形成を伴う症例では拡大大動脈弓
再建術を行う．最近では，修復術後に流体力学的なエネル
ギーロスを生じないスムースな形態を意識した手術が求め

図 18　大動脈縮窄（限局型と管状低形成型）

限局型 管状低形成型

限局性狭窄 狭部低形成

大動脈端々吻合動脈管結紮，縮窄部切除

図 19　大動脈弓離断の分類

RBCA

A 型 B型 C型
LCCA

LSCA
LSCA LSCA

RBCA RBCA RBCA

LCCA LCCA

LCCA：左総頚動脈，LSCA：左鎖骨下動脈，RBCA：右腕頭動脈

RBCA RBCA RBCA

動脈管結紮，切断，大動脈端々吻合

RBCA

LCCA

LSCA
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られるようになってきており，人工心肺使用下に胸骨正中
切開アプローチで下行大動脈と近位大動脈弓小弯と端側吻
合する術式が用いられることが多い 881, 890, 891）. 学童期以降
は縮窄部切除＋端々吻合法ができず，人工血管置換を余儀
なくされる症例も存在する892）．成人期手術は脊髄保護（対
麻痺予防）の観点より左心バイパスや大腿動脈 -大腿動脈
バイパス等の補助手段を併用する必要がある．術後に上下
肢ともに高血圧を生じる症例があり，注意深い周術期管理
が必要である．パッチ拡大法は遠隔期に動脈瘤が高頻度に
形成されるため，現在ではほとんど行われていない 893）．
経皮的バルーン拡張術も行われるが，遠隔期に動脈瘤形
成がみられるとの報告もあり，未手術の CoAに対する初
回治療としてのバルーン拡張術は一般的な治療法として確
立していない 894）．近年，成人の非手術例に対するステント
留置も試みられ，良好な成績が報告されている895, 896）. 追加
治療を要する症例はあるものの，中長期成績は比較的良好
である770, 897-901）．
手術成績は新生児・乳児例 902, 903），成人例 708, 904）ともに
良好である．複雑型先天性心疾患を合併しない症例の生命
予後は比較的良好である．術後遠隔期合併症には，修復部
再狭窄や動脈瘤，高血圧，大動脈弁膜症，早発性冠状動

脈病変などがあげられる183, 786, 774, 881, 888, 905）．術後遠隔期の
合併症発生頻度は大動脈二尖弁症例に多い 906）．
2.3.2
術後再狭窄の管理
CoA修復術後の再狭窄率は 10～ 15%とされる779, 887）．
非手術例と同様，再狭窄例でも右上肢と下肢で安静時血圧
を測定し，上下肢血圧差の有無を確認する．軽度の縮窄遺
残は，安静時の上下肢血圧差がほとんどなく，トレッドミ
ルやマスターなど運動負荷試験後に血圧差が明らかになる
ことがある．血圧差は側副血行の発達の程度にも影響を受
け，必ずしも縮窄の程度を反映しない 907-914）．
再狭窄例では心不全，高血圧に加え，上下肢血圧差

20 mmHg以上がカテーテル治療または外科的修復の適応
とされる552, 781）．まずカテーテル治療が行われ，カテーテル
治療の無効例に外科的修復術が選択される915, 916）．縮窄部
の人工血管置換術が行われるが，癒着や側副血行による出
血や肺損傷が危惧される場合に，上行大動脈－下行大動脈
間に非解剖学的バイパス術が行われることもある917）．乳児
期の人工血管を用いた弓部再建術では，身体発育に伴い相
対的な狭窄が進行する．この場合も人工血管の再置換術も
しくは非解剖学的バイパス術が選択される918, 919）．手術時
の年齢が成人期の場合，術後に血圧が正常化しないことが
多い 920, 921）．
2.3.3
術後高血圧の管理
年齢に関係なく長期的に続く高血圧症を伴うCoA（非手
術例，術後症例にかかわらず）は，左室肥大や早発冠状動
脈疾患の予防を行う必要がある83, 786, 922-926）．ACE阻害薬や
β遮断薬が有効であるが，有意な遺残狭窄病変を伴う症例
では，狭窄部末梢の血圧低下をきたすためACE阻害薬は
使用しない．CoAのもっとも一般的な死亡原因は高血圧に
起因する動脈硬化性病変であるため 927），降圧療法ととも
にほかのリスク因子のコントロールも行う．食事療法，規
則正しい生活習慣とともに，運動療法を行うことが望まし
い 886）．安静時に上下肢圧差がない，あるいは正常血圧で
も運動時に高血圧を呈する場合は，過度の運動は控えるよ
う指導する786, 913, 924, 925, 928, 929）．また，経年的に大動脈弁下
狭窄を合併することがあり注意を要する．

3.

TGA，大動脈スイッチ術後

かつては心房内血流転換術が行われていたが，1980年
代以降，大血管レベルで血流転換を行う大動脈スイッチ手

限局型 管状低形成型

限局性狭窄 狭部低形成

大動脈端々吻合動脈管結紮，縮窄部切除

図 20　限局型大動脈縮窄に対する手術

RBCA

動脈管結紮，切断，大動脈端々吻合

RBCA

LCCA

LSCA

図 21　A型大動脈弓離断に対する手術
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術（Jatene手術）が標準的な術式になっている．通常新生
児期に大動脈スイッチ術が行われていることが多い．動脈
スイッチの術後の長期生存率は 10～ 15年で 86～ 95%と
良好で，遠隔期の運動耐容能も比較的良好に保たれる．死
亡の多くは術後 1年以内にみられ，移植冠動脈の狭窄によ
る心筋虚血の報告が多い 930-942）．遠隔期の続発症は，右室
流出路・PS，大動脈基部拡大，AR，移植冠動脈の狭窄と
それに伴う左室機能不全や不整脈が報告されている196, 199, 

930, 931, 933-939, 941-955）．

3.1

ARの管理
3.1.1
発生頻度と発生機序
術後遠隔期のARの発生頻度は 5～ 40%で，経年的に
増強する．術後 35年での大動脈弁ないし基部置換への再
手術回避率は 86.4%との報告がある827, 940, 941, 947, 956-966）．大
動脈弁に比べ解剖学的肺動脈弁の弁尖や弁輪が脆弱で
あること936, 961, 964），経肺動脈的な VSD閉鎖に伴う弁損
傷 967），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Valsalva洞の変形，新
大動脈基部と肺動脈遠位部の口径差などの外的要因があ
る 827, 947, 956, 958, 959, 961, 962, 964, 966, 967）．
3.1.2
管理と再手術適応
慢性 ARでは，長期にわたって無症状に経過し左室機能
も正常に維持されることが多いが 968），移植冠動脈狭窄，
左冠動脈低形成，遠隔期の冠血流予備能低下などにより左
室機能低下が出現しやすいことに留意する957, 969-971）．AR
が軽度で症状がない症例は 12ヵ月ごと，中等度以上で症
状を認める症例は 6～ 12ヵ月ごとの定期検査が必要であ
る．重度で LVEFの低下，狭心痛や呼吸困難などの症状を
伴う症例では手術適応を検討する（推奨クラス IIa，エビデ
ンスレベル C）．手術時期に関しては，循環器内科領域の
一般的なARの管理方針も参考にする．
3.1.3
術式選択と予後
再手術として通常大動脈弁置換術が行われる956, 967, 972-975）

（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．現時点において大
動脈スイッチ術後例は大多数が若年成人であり，機械弁
が選択されることが多い．元来肺動脈弁であり，移植冠動
脈に対する処置などを要することなどから適応は限定され
る974-978）．

3.2

大動脈基部拡大の管理
3.2.1
発生頻度と発生機序
術後遠隔期の大動脈基部拡大の発生頻度は 33～ 66%
と報告されている827, 958, 959, 961, 964, 966, 979, 980）．経年的に大動脈
基部拡大が増悪するとの報告が多いが，一定の見解は得ら
れていない 958, 959, 961）．術後 35年での大動脈弁ないし基部
置換への再手術回避率は 86.4%との報告がある966）．生来
の肺動脈壁の脆弱性 967），先行手術としての肺動脈絞扼術
が関連する827, 980）．
3.2.2
管理と再手術
現在まで，大動脈スイッチ術後に拡大した大動脈の解
離や破裂予防のための明確な手術の適応は定まってい
ない 196, 197）．手術適応は成人領域の大動脈瘤の手術適応で
ある 55 mmが参考にされるが絶対的な基準ではなく981），
経時的な拡大傾向なども考慮する（推奨クラス IIa，エビデ
ンスレベル C）196, 197）．ARを伴う場合には Bentall手術，
ARがない大動脈基部拡大例では大動脈弁を温存する基部
拡大術（David手術や switch-back術）が行われる196, 197, 973, 

977, 978, 982）．

3.3

右室流出路狭窄の管理
3.3.1
発生頻度と発生機序
術後右室流出路狭窄は 3～ 30%と比較的高頻度に認め

られる続発症である．遠隔期の右心系狭窄に対する再介入
率は 4～ 12%であり，PSに対するカテーテル治療の報告
が多い 196, 197, 930-939, 944-946, 949-951, 983-988）．狭窄部位は，肺動脈
弁および弁下，弁上部，左右肺動脈に単独ないし複合的に
発生する．狭窄の原因は，Lecompte法における大動脈の
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・退縮などが考えられ経年的に進行する．
3.3.2
診断
動脈スイッチ術後の右室流出路狭窄，PSの管理は，ほ
かの先天性心疾患にも共通の管理基準に準じる196, 197）．
Lecompte法により再建された肺動脈分岐部は多くの場合
胸骨のすぐ背側にあり，エコーウィンドウが得られず十分
な観察が困難なことが多いため，必要に応じてCTやMRI
による形態評価，肺血流シンチグラムもしくはMRIによる
左右肺動脈血流分布の定量的な評価を行う．一側 PS例で
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は有意な右室圧上昇がみられないことがある．
3.3.3
管理と再手術適応
右室流出路狭窄に関しては，軽度の圧較差（＜ 36 

mmHg，最大流速＜ 3 m/s）で右室機能低下がない無症状
例は 12ヵ月ごと，中等度の圧較差（36～ 64 mmHg，最大
流速 3～ 4 m/s）で右室機能低下を認める場合，安静時や
心室性不整脈を認める場合は 6～ 12ヵ月ごとの右室機能
評価が必要である．重度の圧較差（≧ 64 mmHg，最大流
速＞ 4 m/s），左室右室圧比＞ 0.7，右心不全症状や運動耐
容能の低下を認める場合，挙児希望，高度肺動脈弁逆流を
伴うものでは手術が行われる（推奨クラス I，エビデンスレ
ベル C）196, 197）．片側 PSに関しては，狭窄率が 50%以上で，
右室圧が 50 mmHgを超えるか，左右肺動脈血流分布不均
衡が存在する（健側肺が患側肺の倍以上）ものは手術ない
しカテーテル治療の適応となる（推奨クラス I，エビデンス
レベル C）196, 197）．
3.3.4
術式選択と予後
外科的な肺動脈，右室流出路形成術が行われる931, 974, 

977）．左右 PSに関しては，カテーテル治療も適応で 196, 197），
経皮的バルーン拡大術や 989-991），ステント留置が行われ
る 992）．大動脈スイッチ手術後は肺動脈が大動脈前方に癒
着しており，バルーン拡大術により医原性大動脈肺動脈窓
を形成することがあるため注意が必要で 993），術後 5年以
上経過したものではステント留置の方がよい．

3.4

心筋虚血の管理
3.4.1
発生頻度と発生機序
冠動脈関連の死亡時期は，術後 1年以内が多い 994）．遠
隔期の報告では，冠動脈病変は 3.6～ 17.4%に認め，20
年での再介入率は 2～ 4%と報告されている931, 933, 936, 942, 

957, 994）．術前に冠動脈の壁内走行などの冠動脈走行異常が
ある場合や，術中に広範囲の冠動脈に対する操作が行われ
た場合に生じやすい 936, 942, 988, 995, 996）．冠動脈狭窄の形態は
遠隔期でも変化し無症状でも狭窄を認める場合がある960, 

997, 998）．
3.4.2
管理と再手術適応（推奨表 19）
動脈スイッチ術後は胸痛などの臨床症状や心筋虚血の徴
候があるものは，厳重な経過観が必須であり，CT，MRI，
冠動脈造影を含めた冠動脈評価を検討する．自覚症状がな
い患者に対して遠隔期のフォローアップとして CTや冠動

脈造影をルーチンで実施すべきかどうかには議論の余地が
残されるが，必要に応じて CTやMRIによる冠動脈病変
や心筋虚血の評価を行う 196, 197, 999）．虚血性心疾患の管理方
針に準じて冠動脈インターベンション，手術の適応を判断
する（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．冠動脈形成術，
経皮的冠動脈インターベンションや冠動脈バイパス術が行
われる1000-1002）．大動脈スイッチ術後特有の冠動脈の走行や，
術前の冠動脈走行異常などを考慮して術前の評価を行う．

4.

TGA，心房位変換術後

4.1

解剖学的特徴と病態生理
TGAの心房位血流転換術（atrial switch operation.      

Senning手術 1003），Mustard手術 1004））後の特徴的な要素
は，心房内バッフルによる心房位血流転換，体循環を担う
右室（systemic right ventricle）の 2つである．
これらが誘因となって，バッフル狭窄に起因する上大静

推奨表 19　 大動脈スイッチ術後のカテーテルインターベン
ション・外科手術の適応の推奨とエビデンスレ
ベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

移植冠動脈の狭窄による虚血を認める患
者に対して，虚血性心疾患の管理方針に
準じて冠動脈インターベンション・手術
を行う．

I C

重度の圧較差（≧ 64 mmHg，左室右室
圧比＞ 0.7），有症状，右室機能低下，運
動耐容能低下，重度肺動脈弁逆流を伴う
右室流出路狭窄に対して再手術を行う．

I C

狭窄率 50%以上で右室圧が 50 mmHg
以上，左右肺動脈血流分布不均衡が存在
する肺動脈狭窄に対する手術ないしカ
テーテル治療を行う．

I C

症状を有しない患者に対して移植冠動脈
の形態評価を考慮する． IIa C

症状を有し，左室駆出率低下を伴う重度
大動脈弁不全に対する再手術を考慮する． IIa C

大動脈弁閉鎖不全に対して大動脈弁置換
術を考慮する． IIa C

経時的な拡大傾向を有する高度な大動脈
基部拡大に対する大動脈基部置換術を考
慮する．

IIa C
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脈症候群と下大静脈流入阻害によるうっ血肝 /肝硬変，
バッフルリーク，右室不全，TR，PH，不整脈が起こる．
バッフルリークは約 25%に発生し，頻脈発生時や心内膜
ペースメーカ挿入では奇異性塞栓の誘因となる983）．軽度か
ら中等度の TRは一般的にみられ，経時的に悪化する傾向
にあり，右室不全と併存する92, 1005, 1006）．TRは，心室中隔
が左室側へ右室側から圧排されて三尖弁中隔尖を引っ張る
形になるため起こるとされているが，三尖弁が体心室の房
室弁として不適であることも一因である1007）．洞結節機能
不全，AFL，IARTも術後長期に問題となる．洞結節機能
不全の原因は，手術による洞結節や心房内伝導組織への
血流障害，切開後瘢痕による洞結節の線維化とされる．
術後 26～ 31年で 35%の患者が AFLを経験する1008）．
PHの頻度は約 7%とされる1009）．Mustard手術後早期に
PHがみられる患者群は，将来，PH が増悪する危険性が
ある1007）．

4.2

臨床所見
多くの患者では，心拍数は遅く，洞結節機能不全合併の
可能性を考慮する．チアノーゼがある場合，狭窄を伴う
バッフル漏れによる右左短絡を疑う．バッフル閉塞では 顔
面紅潮や上大静脈症候群の症状をみる．動悸，階段を昇る
ときなどの易疲労感も多い． 

4.3

予後
心房位血流転換術全体の 25～ 30年生存率は，65～

80%である．I型では約 80%，III型で 45%，Mustard
術後 20年の I型は約 80%で，II型では約 50%であっ
た 1010, 1011）．

Senning手術とMustard手術で統計学的な有意差はな
い 1011, 1012）．術後 10～ 20年後の NYHA心機能分類は，I
度が約 80%，II度が約 15%とおおむね良好である1013）． 

4.4

管理
TGA心房位血流転換術後の成人患者には，徐脈や洞結
節機能障害に対する外来モニタリングが推奨される．また，
一般的な長期合併症を評価するために，心エコーまたは
MRIによる画像診断を毎年受けるべきである（推奨クラス
I，エビデンスレベル C）117），バッフルリークやバッフル狭
窄などの評価を行う．とくに，経静脈ペースメーカや，
ICDが考慮される場合，あるいはすでに行われている場合
などは積極的に行うべきである（推奨クラス IIa，エビデン

スレベル C）117）．
心房性不整脈を伴うTGA心房位血流転換術後の成人患
者に対しては，速やかに洞調律を回復することを考慮し，
抗凝固療法の必要性も含め，診療ガイドライン推奨の心不
全治療（guideline-directed medical therapy: GDMT）を行
うべきである（推奨クラス I，エビデンスレベル B）117）．

TGA心房位血流転換術後のカテーテルインターベンショ
ン・外科手術の適応を推奨表 20 197）に示す．

2010 年 の International Society for Heart and Lung 
Transplantation registry からの報告では，先天性心疾患患
者の心臓移植後 1年以内の死亡率は，非虚血性心筋症にくら
べて 2.27倍高いため，この点も留意する1014）．ただし，2014
年の報告では，成人先天性心疾患患者の移植後 1年以内
の技術的問題による早期死亡率は 10%とほかの成人対照
群にくらべ高いものの，移植後 5年以降の晩期死亡率は成
人対照群より低くなっている1015）．

5.

心外導管手術術後 : PAVSD，
PTA，DORV
5.1

概要 
心外導管は，おもに二心室心内修復術において右室から
肺動脈へ血流を導く際に用いられる．対象疾患は，主肺動
脈を認めないか，きわめて低形成な肺動脈閉鎖兼心室中隔
欠損（PAVSD），冠動脈走行異常のため通常の右室流出路
再建が困難な TOFなどの症例，PTA（図 22），一部の
DORV（ 図 23）で ある．TGAに 対 する Rastelli 術，
ccTGAに対するダブルスイッチ術でも使用される（これら
は各疾患の項を参照のこと）．欧米では凍結処理された同
種弁付き導管（homograft）の使用が主流であるが 1016-1018），
遠隔期の導管狭窄は避けられない．異種弁付き導管（Con-
tegra ®）1018）や自己心膜を用いた導管が用いられることもあ
る一方，心外導管を使用しない手術である REV（Le-
compte）法や Barbero-Marcial法も考案されている1019, 

1020）．わが国では同種弁付き導管や異種弁付き導管の使用
はいまだ限られるため，自己心膜，異種心膜，ePTFE シー
トや人工血管などを用いて弁付き導管を作成することが多
い 1021, 1022）．近年，わが国で開発された bulging sinus 
ePTFE 弁付き導管の優れた機能および中期成績が示され，
海外でも注目されている1023-1025）．
心外導管の最大の問題は遠隔期における狭窄で，導管内
や吻合部での内膜の肥厚や石灰化，導管の屈曲，弁の石灰
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化などにより生じる．また弁閉鎖不全による右心不全の進
行を認めることも少なからずある．IEの発生にも注意が必
要で，とくに Contegra ®はほかの導管にくらべて約 4倍，
遠隔期の感染の頻度が高いとされている1026, 1027）．心外導管
機能不全による右室の圧負荷・容量負荷は右房・右室心筋
障害を引き起こし，右心不全や右房・右室を起源とする不
整脈を誘発する．TGAでは，Rastelli術後も左室の拡大や

心筋肥大が残存するといわれている1028）．MAPCAを伴う
PAVSDでは遺残 PH を呈することが多く，右心不全をき
たしやすい 1029, 1030）．

5.2

診断
5.2.1
症状
右心不全の進行によって浮腫，肝腫大や呼吸困難などが
出現するが，発作性 AFや AFL，心室性不整脈などの不
整脈を初発症状として認めることも多い．
5.2.2
身体所見
導管狭窄による収縮期駆出性雑音，肺動脈弁逆流による
拡張期雑音のほかに，VSD 遺残病変では収縮期雑音が聴
取される．弁付き導管では II音は広く分裂するが，弁石灰
化や狭窄の進行とともに II音は単一となる．
5.2.3
検査所見
a．胸部 X 線

PR，TRあるいはVSD が遺残している症例では心拡大
を認める．また心外導管や弁の石灰化，片側の PSによる
肺血流減少を認めることがある．
b．心電図
心内修復術後のため多くの場合右脚ブロックを認め，心
外導管狭窄の進行により右室肥大の所見を生じる．
c．心エコー
導管狭窄の進行，逆流の程度，右室容量負荷を評価す
る．狭窄の評価には三尖弁逆流の流速を用いた右室圧推定
が有用である．
d．MRI
右室機能，右室容積，PR，導管および肺動脈分枝狭窄
の評価に有用である．
e．CT
造影 CT は導管や肺動脈分枝狭窄の評価に，単純 CT は
石灰化病変や胸骨との癒着の評価に有用である．
f．CPET
狭窄や右室容量負荷の進行により，運動耐容能，運動時
の心係数の増加は正常を下回り，心室性期外収縮や心房性
期外収縮が誘発されやすい 1031）．運動負荷心エコーでは，
導管狭窄の進行に伴い，左室長軸ストレインの低下が認め
られる1032）．
g．肺血流シンチグラフィ
主肺動脈がないか，短い症例や左右肺動脈が低形成の
症例では，肺動脈吻合部での狭窄やねじれにより左右肺血

推奨表 20　 完全大血管転位心房位血流転換術後のカテーテ
ルインターベンション・外科手術の適応の推奨
とエビデンスレベル

推奨
クラス

エビデンス
レベル

手術

症状を伴う肺静脈狭窄に対して外科手術
を行う． I C

症状を伴うバッフル狭窄でカテーテル治
療が困難なものに対して外科手術を行う． I C

症状を伴うバッフルリークでカテーテル
治療が困難なものに対して外科手術を行
う．

I C

三尖弁逆流（体心室房室弁）の重度逆流が
あり，右心室機能が保たれているもの（EF
＞ 40%）は症状にかかわらず三尖弁形成
あるいは弁置換を考慮する．

IIa C

成人に対する左室トレーニングのための
肺動脈絞扼術およびその後の大動脈ス
イッチを行うべきではない．

III
Harm C

カテーテル治療

症状を伴うバッフル狭窄に対してステン
ト治療を行う． I C

症状を伴うバッフルリークおよび安静時・
運動時のチアノーゼ，奇異性塞栓の強い
疑いがある場合のステント（カバード）ま
たはデバイスによる閉鎖（技術的に可能
な場合）を行う．

I C

バッフルリークによる左右シャントに
よって症状がある場合のステント（カバー
ド）またはデバイス閉鎖を行う．

I C

バッフルリークによる左右シャントに
よって心室容量負荷が大きな場合のステ
ント（カバード）またはデバイス閉鎖を考
慮する．

IIa C

ペースメーカ / ICDを必要とする患者に
おいてバッフルリークがある場合，リー
ド挿入前にカバードステントによるバッ
フルリーク閉鎖を考慮する．

IIa C

無症状の患者におけるバッフル狭窄に対
するステント治療を考慮してもよい． IIb C

（Baumgartner H, et al. 2021 197）を参考に作表）
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流の不均等が起こりやすく，狭窄の評価にシンチグラフィ
は有用である．
h．心臓カテーテル検査
再手術ないしカテーテルインターベンションの適応評価
のための圧較差の測定に，カテーテル検査が行われること
が多い．また，遺残 VSD，心係数，右室機能や容量，冠
動脈の走行の評価にも有用である．

5.3

治療，予後（図 24，図 25）
5.3.1
心外導管術後遠隔期の予後
心外導管術後遠隔期の生存率は，2000 年頃の欧米の
データでは 10 年で 76～ 92%，15 年で 70～ 82%，20 年
で 58～ 59%と低かった 1016, 1017）．近年の報告では，術後
20年でおおむね 90%以上の生存率であり，わが国におけ
る多施設共同研究（ccTGAを除外）でも同等の良好な成績
が示されている1033）．導管の機能面では，10年後の再手術
回避率は約 50～ 74%と報告されており 943, 1034, 1035），初回
手術で用いた導管が小口径であるほど再手術回避率は低
い 943, 1034, 1035）．心外導管術後遠隔期のおもな死亡原因は，

①心不全，②不整脈あるいは不整脈に関連すると思われ
る突然死，③ IE，④再手術時の合併症であり1016, 1033），遠
隔期死亡のリスク因子としては，①男性，②手術時高年
齢，③原疾患の種類（PTA，TGA，ccTGAで死亡率が高
い），④心拡大，⑤右室圧の高値，⑥ PH，⑦ NYHA 心
機能分類 II 度以上，があげられている1016, 1033）．多種類の
不整脈が観察され，上室不整脈のリスク因子は，①男性，
②体肺動脈短絡術を行っていない症例，③手術時年齢が
高いこと，④術後観察期間が長期であること，とされてい
る．VTないし突然死のリスク因子は術後の高い右室圧で
ある1033）．
5.3.2
心外導管術後遠隔期の管理
右室への圧負荷や容量負荷により，右房・右室心筋が傷
害され頻脈性不整脈や突然死の危険が生じる．心筋傷害が
進行し不可逆性となる前に再手術またはカテーテル治療を
実施する必要がある．PSおよび PR，右室機能，三尖弁逆
流を定期的に評価するために，少なくとも 6ヵ月から 1 年
に 1回の外来管理が推奨される．右心不全に対する利尿薬
の効果は限定的である．PH 合併例では PH 治療薬の使用，
在宅酸素療法や抗凝固療法などが検討される．PAVSDに

大動脈弁下型 肺動脈弁下型 両大血管下型 遠隔型

Ao PA

IS
ISVSD

TV

RV

RA

Ao PA

IS
VSDTV

RV

RA

Ao PA

IS

VSD
TV

RV

RA

Ao PA

IS
VSDTV

RV

RA

Ao：大動脈，IS：漏斗部中隔，PA：肺動脈，VSD：心室中隔欠損，TV：三尖弁，RA：右房，RV：右室

図 23　両大血管右室起始の心室中隔欠損の位置による分類

図 22　総動脈幹遺残（Van Praagh分類）

A1 A2 A3 A4A1 A2 A3 A4
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合併するMAPCAは，発生学的に本来の肺動脈と異なる
ためか，PH 治療薬の効果は十分でないことが多い．頻拍
性不整脈に対しては，心機能低下がなければ，通常の適応
に従い抗不整脈薬を使用しうる．ただし，心外導管の機能
異常に起因することが多いため，心臓電気生理学的検査で
不整脈の診断を確定したうえで，CAまたは再手術時の外
科的アブレーションを検討する．人工血管や人工弁などの
人工材料が使用され，狭窄，逆流や短絡などの遺残病変を
有することも多いため，感染の高度リスク群と考え，IEの
予防に十分に配慮する必要がある．歯科処置にあたっては
予防的抗菌薬使用が推奨される（第 2章 3.5「予防と生活指
導」を参考のこと）．

5.3.3
心外導管術後遠隔期の再手術
多くの心外導管狭窄では，術後経過期間が長く狭窄部位
の石灰化が高度であるため，カテーテル治療は無効な場合
もあり，その場合は再手術が必要となる．再手術では通常
新しい ePTFE 弁付き導管などを使用することが多いが，
成人期以降の再手術では近年組織架橋処理技術の進歩に
よって耐久性が向上した生体弁を選択することもある．導
管を摘除した後の線維組織を新たな右室流出路の後面とし
て用い，生体弁を挿入したうえで前面のみ心膜などで補填
する peel operation という方法もある1036）．PR症例では，
手術のみならずカテーテルインターベンションの選択肢も
あり，その適応については，それぞれのデバイスに応じた
解剖学的形態の評価も必要となる360, 1037, 1038）.

図 25　肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損に対する Rastelli手術

A　肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損手術前 B　Rastelli 術後

心外導管

図 24　総動脈幹（Van Praagh分類 A1）に対する手術

心室中隔欠損パッチ閉鎖，
総動脈幹から肺動脈切離

右室 -肺動脈間を
3弁つき心外導管で接続

PA

RV

TA
Ao

P

PA

RV

RARA

C

Ao：大動脈，C：心外導管，P：心室中隔欠損パッチ，PA：肺動脈，
RV：右室，TA：総動脈幹，RA：右房
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再手術の適応は，①右室－肺動脈間の収縮期圧較差が
ド プ ラ 法 に て 64 mmHg 以 上（mean gradient ＞ 35 
mmHg），② PRによる右室機能不全，進行性運動耐容能
低下である．

PH 合併例では，再手術の際に PRを残さないように留
意，工夫することが肝要である．カテーテル治療には経皮
的血管拡張術に加えて，ステント留置術や TPVR/TPVI
（わが国では 2023年より実施）もあり，その中期成績が報
告されている1039, 1040）．これらの処置による冠動脈（左冠動
脈主幹部）の圧迫は 5～ 6%の頻度で起こると報告されて
おり 1041, 1042），留置前のテストが推奨されている117）. カテー
テル治療は，再手術のタイミングを遅らせたり，回避させ
たりすることが期待され，より早期からの治療介入の有用
性が示唆されている1043）．ただし，適応評価および治療は，
経験のある小児科医，循環器内科医および外科医の総意に
基づいて行われることが望ましい．

6. 

Fontan手術後（単心室，純型肺
動脈弁閉鎖，TA，左室低形成）

6.1

概要（図 26）1044）

機能的単心室血行動態を有するチアノーゼ型先天性心疾
患患者の低酸素血症解消と心室容量軽減を主な目的とした

姑息的最終修復術である．APC法とTCPC法に分類され，
TCPC法は心内導管（IAR）法，心外導管法（ECR）があり
ECRが最近の主流術式である106）．

6.2

診断
6.2.1
臨床所見
運動能は低下し 1045）．軽度低酸素血症を呈す 1046）．肝腫
大を認め，下腿色素沈着や静脈瘤を示す場合がある1047）．
6.2.2
検査所見と意義
心電図 : 幅広いQRS時間は心機能や運動能低下と関連
する1048, 1049）．
心エコー：経胸壁で心室収縮性やAVVRを観察する．
MRI，CT：心房心室容量，心筋線維化，短絡量の評価
に有用で 1050）血栓検出に優れる．
血液生化学 : ビリルビンやγGTPは高値を示すが，ALT
やASTの上昇頻度は低い．APCの BNPは TCPCより高
い 1051）．高い血中ノルエピネフリン，BNP，尿酸は予後不
良因子である1052, 1053）．

CPET：心拍応答，最高酸素摂取量は低下し 239, 1045, 1054），
予後不良因子である1045）．
心臓カテーテル検査：血行動態，PAVF，静脈間側副血
行（venovenous collateral circulation：VVC）評価に，容
量負荷や運動負荷は心室拡張能評価に有用である1055, 1056）．

図 26　Fontan手術の分類
（Téllez L, et al. 2023 1044）より）

©2023 European Association for the Study of the Liver. Published by Elsevier B.V. All rights reserved.

右心耳を PA に吻合

三尖弁閉鎖

開窓術
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の有 無を問わな
い）

右心房内にバッ
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流路を形成

心外導管
（ 開 窓 の
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Aorta：大動脈，AV：房室，AV valve：房室弁，IVC：下大静脈，LA：左房，PA：肺動脈，PPVV：肺静脈，SV：単心室，SVC：上大静脈
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6.3

治療，予後
6.3.1
Fontan術後の予後
術後 30年生存率は約 85%と改善したが多様な合併症を
発症する106, 107, 573）．
6.3.2
術後遠隔期合併症とその管理（推奨表 21）1048）

a.　心血管機能異常
体心室収縮性低下と高い後負荷持続は体心室の仕事効
率を低下させ 293, 1057），心拡大は総死亡と関連する291, 1058）．
大血管伸展性 1059, 1060）や血管内皮機能の低下は運動能と関
連する1061, 1062）．
治療 : 利尿薬は体液貯留に有効だが，不用意な使用は避
ける478, 1063）．短期間のレニン -アンジオテンシン -アルドス
テロン系（RAAS）抑制は心臓自律神経や運動能を改善し
ない 1064, 1065）．心収縮性低下に対するβ遮断薬の効果は不
明で 1066），不用意な使用は血行動態を悪化させる．心室
ペーシングは心尖部にリード装着し適切な心拍数で行
う1067）．心同期療法が有効な場合がある323, 1068）．
b.　心不全
破綻様式は中心静脈圧（CVP）とCOでの分類が治療管
理に有益である291）．
i. 高 CVP低 CO型
心肺機能障害が主因で，心機能低下，高い体血管抵抗
や肺血管抵抗が特色である．
管理・治療 : 心収縮不全には標準抗心不全療法を，心室
非同期では再同期療法を，AVVRには修復術を，高肺血
管抵抗には肺血管拡張剤投与を考慮する．
ii. 高 CVP高 CO型
心収縮性障害や肺血管抵抗の上昇はなく，体血管抵抗は
不相応に低下（血管拡張）し，COは維持か不相応に高い．
肝機能障害が血管拡張に関連する．
管理・治療 : 血管拡張薬で病態が悪化し，血管収縮薬が
有効な場合がある292）．
c.　AVVR
非左室型体心室では有意なAVVRが生じ循環破綻や予
後不良因子である1069, 1070）．
治療 : 中等度で RAAS抑制，重度で手術を考慮する．
心機能低下，高年齢や腎機能低下は手術時のリスク因子
で 1071），早期対策が重要である．修復後は房室ブロックの
合併が少なくない 1072）．
d.　肺循環
肺血管抵抗上昇は循環破綻の原因となる1073）．PDE-5阻

害薬で患者背景に関連なく運動能が改善した 1074-1076）．イロ
プロスト 1回吸入やボセンタンで運動能が改善した 290, 

1077）．遠隔期は肺血管床の廃用性変化を認める1078）．
e.　不整脈
上室頻拍では IARTと EATが多く予後不良因子であ
る1079-1081）．TCPCではAPCに比べ発症頻度が低い1082, 1083）．
術式に関係なく経年的に増加し 1084），臓器錯位症候群で多
く，左相同心では徐脈が多い 1085）．
治療 : IARTや EATにおいて，カテーテル焼灼は有効だ
が 10年で約半数が再発する1086, 1087）．β遮断薬を考慮する．
治療抵抗性ではソタロールやアミオダロンを考慮する．ソ
タロールはQT延長，アミオダロンは肝，甲状腺や肺機能
障害に注意する．TCPC転換術で重症度は改善する1088, 

1089）．徐脈で時にペースメーカ治療が必要である1085）．
f.　PAVF

PAVFには，diffuse型，discrete型がある．Glenn手術
後に発症しやすい 1090）．診断は肺動脈へのコントラスト超
音波検査の感度が高い 1091）．術後経過に伴い頻度は増加
する 1092）．左相同心で頻度は高く，肝静脈血流の減少した
肺に生じる1093）．diffuse型の予後は不良である1092）．
治療 : 発症早期は肝静脈還流を PAVF側に流入させる手
術が有効な場合がある1094）．酸素投与や一酸化窒素吸入を
考慮する1095）．discrete型は塞栓術を考慮する1092）．
g.　体肺静脈短絡（VVC）
大静脈から肺静脈へ副側血行路が発達し1096），低酸素の
原因となる1097）．
治療 : 高いCVPでは塞栓後死亡率が高く，低いCVPで
塞栓術を考慮する1098, 1099）．
h.　鋳型気管支炎
まれな合併症である1100）．気管支内に形成される固形物
である鋳型（cast）が特徴である．気管支内を占拠した cast
により湿性咳漱や呼吸困難で発症し，致死的な場合もある．
治療 : castを取り除く．責任リンパ管の塞栓術 1101），血
行動態の改善，ステロイド投与やエアゾル t-PAが有効な
場合がある1100）．
i.　糖脂質代謝異常
低コレステロール血症 1102）や低血糖を含め耐糖能異常の
頻度が高く（43%），高 CVP，肝うっ血や利尿薬投与と関
連する70）．運動能低下や総死亡の予測因子である1103-1105）．
治療 : 糖代謝異常は進行するため，食事や運動等の生活
習慣改善が推奨される1103）．
j.　血栓症
発症頻度は 5～ 30%である1106, 1107）．Fontan循環は血液
組成，血管壁性状，異常な血流性状のVirchowの 3徴を
満たす 1108）．経過でこれらのリスクは増加するが 478, 1106），
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推奨表 21　Fontan術後の病態の管理と治療の推奨とエビデンスレベル

病態 治療・管理 推奨
クラス

エビデンス
レベル

1　栄養

栄養指導，運動処方を考慮する IIa C
2　心血管

心室機能不全（＊）

　収縮能低下 抗心不全療法（ß遮断薬 , ACEI/ARB，など）を考慮する IIa C
　拡張障害 抗心不全療法（ß遮断薬 , ACEI/ARB，など）を考慮してもよい IIb C
　心房心室，心室内同期不全 再同期療法を考慮する IIa C
房室弁機能不全（＊＊）

　閉鎖不全，狭窄 抗心不全療法，外科治療（形成，置換）を行う I C
Aortopathy ACEI/ARB，生活習慣病予防を考慮してもよい IIb C
内皮機能異常 抗心不全療法，運動処方を考慮してもよい IIb C
肝硬変様血行動態 血管収縮薬を考慮してもよい IIb C
3　不整脈

洞機能不全 ペースメーカ治療を行う I C
上室頻拍症 薬物療法を考慮する（β遮断薬，ジゴキシン，ソタロール，Na

遮断薬，アミオダロン）． IIa C
（回帰性，自動能亢進）

抗頻拍ペーシングを考慮してもよい IIb C
アブレーションを考慮する IIa C
外科治療 （Maze，TCPC転換術）を考慮してもよい IIb C

4　呼吸

拘束性障害 呼吸トレーニングを考慮してもよい IIb C
肺動静脈瘻（PAVF） 酸素，肺動脈拡張薬投与を行う I C
　肝静脈不均等分布 Fontanルート変換を考慮する IIa C
　Portosystemic短絡 コイル塞栓を考慮する IIa C
　Discrete型 コイル塞栓を考慮する IIa C
　FALD 肝臓専門医コンサルト IIa C
横隔膜神経麻痺 横隔膜縫縮術を考慮してもよい IIb C
鋳型（プラスチック）気管支炎 cast除去，挿管を行う I C

tPA投与，ステロイド吸入を考慮してもよい IIb C
5　蛋白漏出性胃腸症（PLE）

感染，炎症 抗炎症薬を投与する I C
心血行動態（＊＊＊） CVP上昇要因の排除

　徐脈，頻拍 ペースメーカ治療 /抗不整脈薬を投与する I C
　Fontanルート狭窄　 カテーテル，外科治療を行う I C
　肺静脈狭窄 カテーテル，外科治療を行う I C
　大動脈肺動脈副側血行路 , PAVF コイル塞栓を考慮する IIa C
　心機能不全 上記（＊）に従う IIa C
　房室弁機能不全 上記（＊＊）に従う I C
溢水 水分管理，利尿薬を投与する I C

（次ページに続く）
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病態 治療・管理 推奨
クラス

エビデンス
レベル

6　Fontan関連肝臓病（FALD）

うっ血肝 上記（＊＊＊）に従う I C
肝硬変，肝臓癌 肝臓専門医コンサルト I C
7　血栓凝固・出血

血栓形成

　Fontanルート狭窄 抗血栓療法，外科的血栓除去術を行う I C
　脳梗塞 脳神経内科，外科コンサルト I C
出血

　喀血 止血薬．コイル塞栓を行う I C
　脳出血　 脳神経内科，外科コンサルト I C

（Ohuchi H, et al. 2009 1048）より作表）

推奨表 21　（続き）

東洋系患者は西洋人と異なり出血傾向にある1106, 1109）．
治療 : 抗血栓療法は血栓発症率を低下させる1107）．血栓
予防にはDOACが優れるが，出血合併症を考慮するとア
スピリンが有益な血栓予防薬である．わが国では女性成人
Fontan患者の出血の頻度が高い 1110）．リスク因子（血栓存
在，高 CVP，低 CO，右左短絡，心収縮性低下，APCの
拡大右房，Fontanルート狭窄，SVT既往）がある場合は
DOACを考慮する1111, 1112）．感染，不整脈，手術などのスト
レス時は厳格な抗血栓療法が必須となる1106）．
k.　喀血
大動脈肺動脈副側血行路が原因で時に致死的である1113）．
治療 : CTで出血部位を推定し，大動脈肺動脈副側血行
路のコイル塞栓術が有効な場合がある．
l.　消化管出血
まれな合併症で，PLEと関連する1114）．
治療：PLE改善とともに消化管出血も改善する．
m．Fontan関連肝臓病
第 17章 7. Fontan関連肝疾患を参照のこと．
n.　PLE
術後 4～ 13%に発症し予後は不良だが 1115），近年生存
率は著明に改善している1116, 1117）．寛解率は低く，QOLは
低下する．発症機序は不明だが，高 CVPと関連し 1116），
感染が引き金になる1118）．
治療 : CVP低下，炎症鎮圧，補助療法を行う（推奨表
21）．心移植で PLEは改善するが 1119），ドナー不足や最
近の予後改善を考慮すると至適時期は今後の課題であ
る 1116, 1117）．
o.　腎機能低下
慢性腎疾患は推算糸球体濾過量（eGFR）とアルブミン
尿から評価する1120, 1121）．シスタチン Cからの eGFR算出

が望ましい 1122）．腎機能低下と微量アルブミン尿は総死亡
と関連する1120）．腎動脈抵抗指数上昇は総死亡を強く予測
する1123）．
治療 : 治療法は確立していない．
p.　TCPC転換術，心移植

TCPC転換で血行動態が改善する場合がある．心移植後
成績は PLE合併症例も含めてほかの先天性心疾患患者と
差がない 1119）．
6.3.3
その他の管理 
肥満は心不全発症と 1124），骨格筋量低下は運動能低下と
関連し 1125, 1126），運動を含めた生活習慣改善は将来の病態
進行予防に重要である243, 1127）．飛行中に動脈酸素飽和度は
低下し，低下の程度は運動負荷試験で予測可能である1128）．
動脈酸素飽和度が 80%未満に低下する患者は飛行中の酸
素療法が好ましい．避妊，妊娠，出産については第 5章を
参照のこと．

7.

Fontan関連肝疾患

7.1

Fontan関連肝疾患の定義と 
組織学的特徴

Fontan関連肝疾患（FALD）は，Fontan型血行動態に伴
う肝臓の構造的・機能的・臨床的変化を包括的に意味す
る1044, 1129）．FALDは肝線維化およびその終末像である肝
硬変のほかに，限局性結節性過形成様病変・肝細胞腺腫・
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肝細胞癌（HCC）などのさまざまな結節性病変を呈する．
FALDの主な病態は中心静脈圧の慢性的な上昇に起因する
うっ血肝であるが，その病態進行には肝虚血および低酸
素・血栓促進状態・リンパうっ血・全身性炎症などのさま
ざまな要因の関与が考えられている1044, 1129）．
組織学的に，FALDは顕著な肝内構造の変化・肝類洞の
拡張・実質の炎症を伴わない類洞周囲線維化を特徴とす
る1130）．ほかのうっ血性肝疾患と違い，極度の長期にわた
るうっ血が中心小葉領域だけでなく門脈領域まで線維化を
進展させる．線維化が進行すると線維性架橋が，最初は小
葉中心域同士，さらに進行すると小葉中心域と門脈域ま
たは門脈域同士を連結し，再生結節を線維性隔壁が取り
囲む肝硬変となる1131）．また，Fontan患者では，大小さ
まざまな結節性病変を認めることが多いが，ほとんどが
良性である1131, 1132）．典型的な良性結節である限局性結節性
過形成様病変は，顕著な中心性瘢痕を伴わない正常肝細胞
の増殖を特徴とする．肝線維化の進展に伴い肝細胞癌の
リスクが上昇するが，肝硬変まで至っていない肝線維化病
変からも肝細胞癌は発生し，その割合が FALDにおいて
は約 50%とほかの肝疾患より高いことに注意が必要であ
る1133-1135）．

7.2

FALDの頻度，リスク因子，予後
FALDにおける肝障害は Fontan型手術からの経過時間
に伴い進行する1136）．重度の肝線維化のリスクは術後 5年
以内では低いが，15年以上経過すると有意に増加する．あ
る後方視的研究では，肝硬変が Fontan術後約 10年から，
肝細胞癌が術後約 15年から発生し始め，術後 10年，20
年，30年の累積発生率は肝硬変が 0.9%，11.6%，25.7%，
肝細胞癌が 0%，0.8%，2.8%であった 1134, 1137）．また，別
の後方視的研究では良性の結節性病変である限局性結節
性過形成様病変は Fontan術後約 5年から発生し始め，術
後 20年での累積発生率は 8.7%であった 1138）．
肝硬変などの重度肝線維症のリスク因子として，高年齢
での Fontan手術，女性 1139, 1140），心外導管型 Fontan手術 

1141），HLHS 1137），重度房室弁逆流 1138），高い中心静脈圧 1138）

などが報告されている．積極的な血行動態介入により中心
静脈圧を低く管理することで，FALDの進行を遅らせるこ
とができるかどうかは今後の課題である．また，肺内シャ
ントと二次的な慢性低酸素血症は，重度肝線維症のリスク
を高める可能性がある1142）．さらに，いくつかの研究では，
肝障害の程度は，さまざまな心血管系有害事象の発生と関
連していることが報告されている1138, 1143, 1144）．FALDの肝
硬変診断後 1年および 5年生存率はそれぞれ 57%，35%

と報告され 1137, 1138），肝細胞癌発症リスクも考慮すれば，
FALDは Fontan術後遠隔期を強く規定することが示唆さ
れる．

7.3

FALDの診断と進行のモニタリング
FALDでは，肝腫大は認めるが無症状のことがほとんど
で，潜在的に肝障害が進行する．肝硬変が進行し非代償性
肝不全となれば，腹水などの門脈圧亢進に伴う症状が出現
する．肝酵素の上昇は正常範囲内か軽度上昇を示すのみで，
γGTPの軽度の上昇が Fontan患者に多く認められる早期
肝機能異常である1145, 1146）．血清ビリルビンの軽度上昇を認
めることもある．ほかの肝疾患における重症度評価に用い
られるMELD，MELD-Na，Child-Pugh分類などの重症
度スコアは，FALDの肝障害の重症度を評価するのには適
さないとされる．また，APRI，ELF，FIB-4，Forns指数，
FibroTest ®などの血清マーカーによる肝線維化の識別能も
高くない．そのため，これらの指標を FALDの病期分類に
日常的に使用することは推奨されない 1104）．

FALDにおいては肝線維化の評価と結節性病変の評価
が重要なため，画像評価が重要な役割を担っている．腹部
超音波・CT・MRIなどの腹部画像における FALDの典型
的な所見として，肝辺縁鈍化，肝腫大，肝静脈拡張，右葉
の萎縮，尾状葉と左葉の肥大，斑状で不均一な実質パター
ン，末梢の多発性小結節があげられる1147）．一方でこのよう
な変化は，肝線維化だけでなく，その原因となる肝うっ血
の影響も受けており，予後との関係も明らかでない．その
ため，腹部画像診断のみで肝疾患の重症度の病期分類を行
うことは推奨されない 1044）．肝結節性病変の鑑別には，腹部
超音波よりCT・MRIが適しており，肝細胞癌が疑われる
症例においてはGd-EOB-DTPAなどの肝胆道系特異性造
影剤を使用することで，より良好な描出が可能となる1148）．
近年，超音波やMRIを用いたエラストグラフィー技術
が開発され，Fontan患者における肝硬度測定が行われて
いるが，肝うっ血自体が肝硬度を増加させるため，肝硬度
を Fontan患者における肝線維化の指標として用いるには
課題がある1149, 1150）．しかし，フォローアップ中の肝硬度の
縦断的評価は，患者のモニタリングや臨床転帰の予測に役
立つ可能性があるため，腹部超音波検査またはMRIの補
助として利用可能であれば検討に値する1044）．
肝生検はFALDにおける肝線維化を評価するためのゴー
ルドスタンダードである1044）（推奨クラス I，エビデンスレ
ベル B）が，出血などの合併症リスクや FALDの病変が不
均一であることに起因するサンプリングエラーのリスクな
どさまざまな課題がある1151, 1152）．現時点で，肝生検のルー
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チンの実施は推奨されないが，肝生検は心臓移植の候補で
ある Fontan循環不全患者や他の肝疾患が疑われる場合，
画像所見で悪性の結節性病変が疑われる場合には実施す
べきである1044）．

FALDの診断・管理は発展途上だが，診断項目として表
37，管理として表 38の内容を含む，日本肝臓学会，日本
成人先天性心疾患学会，日本小児循環器学会 3学会合同
編集「FALDの診療の手引き」が発行予定であるため，詳
細は参照されたい .

7.4

肝細胞癌のサーベイランス
年齢をマッチさせた集団と比較して，Fontan患者におけ
る肝細胞癌の発生率は高く 1133-1135），無症候期における肝
細胞癌の診断は明らかな生命予後改善効果をもたらすた

め 1153, 1162），消化器内科と連携した肝細胞癌サーベイラン
スプログラムの実施が推奨される（推奨クラス I，エビデ
ンスレベル C）．肝細胞癌サーベイランスは Fontan型手
術の 10年後には開始すべき（推奨クラス I，エビデンスレ
ベル C）であり1044, 1134, 1135, 1138, 1153），Fontan型循環不全の場
合はより早期に行うことを強く考慮すべきである1153, 1154）．
欧州肝臓学会では，術後 10年目にベースライン評価とし
て，腹部超音波検査と造影 CT/MRI検査，その後 6ヵ月
ごとの腹部超音波検査と 6ヵ月ごとのAFP測定を推奨し
ている1044）．結節が新たに検出された際や AFP値の上昇
（≧10 ng/mL）を認めた際は，造影 CT/MRI検査による評
価を行い良性・悪性の判断を行う 1135, 1155）．1 cmを超える
結節性病変や画像所見で悪性が疑われる場合は肝生検の
実施が推奨される（推奨クラス I，エビデンスレベル B）1135, 

1155-1158）．

表 37　FALDの診断項目

検査 診断項目

血液検査
γ-GTP上昇，TB上昇，AST・ALT上昇，血小板減少，AFP上昇
（advanced）  アルブミン低下，アンモニア上昇，肝線維化マーカー上昇，MELD-XI上昇

画像検査
肝腫大または肝萎縮，肝静脈拡張，尾状葉腫大，肝内粗造，肝辺縁の結節性変化，脾腫
（advanced） 腹水貯留，門脈体循環シャント，zonal enhancement/abnormal parenchymal enhancement，肝静脈波形の平
坦化，食道胃静脈瘤

肝組織検査
類洞拡張，肝線維化
（advanced）  CHFS 3以上の肝線維化

＊  上記の項目を 1つでも認めれば FALDと診断して，肝臓内科医への紹介を考慮する．advanced欄にあげた項目を認めた場合，advanced 
FALD（肝癌を含む肝関連イベントのリスクが高い）と診断する．

CHFS：congestive hepatic fibrosis score

表 38　Fontan術後の肝臓（FALD）のフォローアップ

術後 10年以内 1～ 2年毎に採血（生化学，
末梢血，AFP）

異常値持続
AFP上昇

あり 肝臓専門医にコンサルト

なし 定期検診継続

術後 10年以上 6ヵ月毎に採血＊ 異常値

あり 肝臓専門医にコンサルト

なし 肝臓画像診断
異常あり
または検査不能 肝臓専門医にコンサルト

異常なし 定期検診継続

＊採血項目と異常値
γ-GTP 50 U/L以上

TB 2.0 mg/dL以上

AST・ALT 30 U/L以上

アルブミン 3.5 g/dL未満

血小板 15万未満または経年的減少

AFP 10 ng/mL以上

MELD-XI 10以上
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第18章　チアノーゼ型先天性心疾患， 
未修復あるいは姑息手術後

成人期に診る未修復あるいは姑息術後のチアノーゼ型先
天性心疾患には，代表的なものとして，TOFやMAPCA
を伴うPAVSD，Fontan手術に到達できない単心室型血行
動態の心疾患，ccTGAなどがある．ほかにも，肺静脈狭
窄を伴わない総肺静脈還流異常，TOF 型のDORV，PTA，
TGA，TA，純型肺動脈閉鎖などでも未修復あるいは姑息
術後の成人例が報告されている1159）．
解剖学的特徴として，肺循環と体循環のバランスが保た
れ，チアノーゼが軽く無症状のため，未修復のまま成人期
に達した例や，肺動脈の発育異常のために未修復あるいは
姑息術にとどまる例が多い．肺動脈の発育異常は，先天的
な肺動脈の低形成あるいは閉塞のほか，出生後の肺血管閉
塞性病変の進行や姑息手術（体肺動脈短絡術や肺動脈絞
扼術，肺静脈狭窄解除術など）による肺動脈の変形・狭窄・
閉塞，肺静脈の狭窄・閉塞などによる．
未修復あるいは姑息術後のチアノーゼ型先天性心疾患で
は，運動耐容能は低く，最大酸素消費量率（percentage 
predicted peak V· O2: %peak V· O2）は Eisenmenger症候群
に次いで低いと報告され，%peak V· O2 50%未満が 60%を
占める2）．安静時酸素飽和度，年齢，β遮断薬の使用，
peak V· O2と心拍数予備能（heart rate reserve）の組み合わ
せが，生命予後の予測因子となる1160）．
内科的管理では，慢性的な低酸素血症に続発する全身的
な多臓器異常（赤血球増加，血液凝固異常，腎機能障害，
肥厚性骨関節症など）のほか，精神医学的問題を認め，集
学的な診断と管理が必要となる．糖代謝異常も認められ，
未修復のチアノーゼ型心疾患では，空腹時血糖が有意に低
く（79± 7 mg/dL），約半数に耐糖能異常または糖尿病を
認め，HbA1cも高い．空腹時低血糖（＜80 mg/dL）が死
亡や予定外入院の独立したリスク因子であると報告されて
いる1104）．また，経過中に傍神経節腫や褐色細胞腫などの
腫瘍の合併が見つかることがあり，低酸素血症と腫瘍の発
生とのあいだに関連性が示唆されている1161,  1162）．
低酸素血症の持続により，気管支動脈や体肺側副血管が
発達し，脆弱な小血管の破綻による喀血や心室への容量負
荷が問題となることがある．外科的治療介入が考えられる
場合には，側副血管の存在が術視野の制限や術中・術後の

出血に影響することも考慮する必要がある．

1.

TOF

適度な右室流出路狭窄～PSがあり，肺動脈血管床の発
達が良好な場合，未修復で長期生存が可能である1163）．未
修復の TOFは，6%が 30歳，3%が 40歳まで到達できる
とされ，なかには 70～ 80歳代まで生存した例も複数報告
がある1164）．未修復例の罹病率は高く，進行性のチアノー
ゼ，運動耐容能低下，不整脈，血栓塞栓，脳膿瘍を合併す
ることがある．40歳代以降の死亡原因は，長期の右室圧負
荷に成人期に出現した大動脈閉鎖不全の容量負荷が加わる
ことによる心不全，不整脈，脳血管障害，脳膿瘍などであ
る．高度の肺動脈低形成や一側肺動脈閉鎖以外の多くは成
人期に初回修復術の適応が考慮され，40歳以上で初回の
修復手術を受けた症例の 10年生存率は 73%と報告されて
いる1165）．

2.

PAVSD，MAPCA

2.1

概要 
中心肺動脈が存在しない，またはきわめて低形成である
ことが多く，おもに胸部下行大動脈から起始するMAPCA
から肺血流が供給され，多くのバリエーションがある．区
域の肺循環はMAPCA単独，あるいは中心肺動脈との重
複循環で，肺区域血流がMAPCA単独の場合に，経年的
にMAPCAの狭窄や閉塞が起こり，徐々にチアノーゼが
進行することがある．一方，MAPCAが太くPHを伴う場
合には，MAPCA 近位部の瘤状拡大や石灰化を認める1166）．
未修復の成人先天性心疾患の 13～ 25%を占め，TOF関
連病態の中でも 22q11.2欠失症候群との関連が強い 1160）．
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2.2

診断 
未修復例の多くは，小児期には MAPCA による適度な
肺血流があり，チアノーゼは軽く無症状であるが，成人期
にチアノーゼが増悪し，心不全，不整脈，喀血，肺内出血
や脳膿瘍などを合併する．年齢とともに，上行大動脈拡張
とARの進行を認め，右室の圧負荷に容量負荷が加わるた
め心不全の急激な進行をきたす場合がある．
脈圧は大きく，II音は単一で亢進し，連続性雑音を広範
囲に聴取することがある．

2.3

予後 
未手術で成人期に達する症例の平均死亡年齢は 32± 13
歳との報告があるが，肺血流の供給に適度なバランスが保
たれた場合，60歳代まで生存した例もある1167, 1168）．心内
修復術が実施されても成人期の予後は不良であり，未修復
と修復術後で予後に差はないとする報告がある1169）．
主要死亡原因は，突然死，心不全，チアノーゼ増強，不
整脈，肺内出血である．心不全，不整脈，喀血，右左短絡
に起因する合併症（血栓塞栓症，脳膿瘍）などへの対症療
法が中心となる．チアノーゼの増強や MAPCA の発達によ
る心不全の増悪，喀血などの場合に，カテーテル治療を行
う場合がある．狭窄血管のバルーン拡張，ステント留置，
拡大した MAPCAに対するコイル塞栓術，肺出血の原因
となっている側副血行に対するコイル塞栓術などである．
妊娠出産は，母児ともにきわめてリスクが高い．成人での
修復術適応例は少ない 1170）．

3. 

単心室血行動態，肺動脈閉鎖・ 
狭窄

3.1

概要
単心室形態で，適度な PSや閉塞性肺血管病変を伴うこ
とで肺血流が維持され，弁病変が軽く，心内交通による動
静脈血の良好な混合を認める場合には，未修復で成人期ま
で生存が可能である．とくにVSD，PSを伴う左室性単心
室では認められることが多い．姑息術後では Blalock–
Taussing短絡術後，Waterstone短絡術後，Potts手術後お
よび Glenn手術後であることが多い .

3.2

診断
単心室未修復例では，経年的にチアノーゼの増悪，頻拍
性不整脈（SVT，VT）の出現，心不全の進行を認め，おも
な死亡原因は不整脈，心不全，突然死である．Glenn手術
後では，体肺短絡術後にくらべ心室容量負荷が少ないため，
房室弁逆流が軽減され，心不全や不整脈は少ない 1171）．長
期チアノーゼとそれに随伴する全身系統的異常に注意す
る．

3.3

治療，予後 
心不全，不整脈，低酸素血症に伴う全身合併症などへの
対症療法が中心となる．側副血行，PAVFに対するコイル
塞栓術を行う場合があるが，大きな側副血管や PAVFを治
療することは困難である．妊娠出産の報告例はあるが，母
児ともにきわめてリスクが高い．
左室性単心室で，中等度の PSがあり，房室弁逆流
が軽度で，大動脈弁下狭窄がない場合は，比較的生命
予後がよい 1172）．50 歳代まで生存した報告例がある．
また，Eisenmenger 症候群を伴う単心室症として 25～ 45 
歳の 16人の報告がある1173）．肺動脈低形成，心機能低下
などの理由で Fontan術に到達しない場合でも，Fontan術
後の生存率と大差がなく，むしろ不整脈発生頻度が低く，
PLEなどの合併症も認められないとの報告もある1171）．こ
のため，成人では Fontan 手術の適応には慎重を要する1172）．

4.

無脾・多脾症候群

未修復の右側相同心（無脾症候群）で 1 歳を過ぎて生存
することはまれである．一方，未修復の左側相同心（多脾
症候群）では，成人例の報告があり1174），50%が思春期に
到達できるとの報告もある35）．

5.

TA

筋性 /膜性閉鎖により，右房と右室の連続性が失われた
疾患である．心房間交通を伴い，心室は機能的に単一で，
PS，VSDの有無，大血管関係により分類される．VSD が
あり肺血流量が適当であれば，未修復で 40～ 50歳代ま
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で生存することがある1175）．このほかにも形態の組み合わ
せは多彩であるが，未修復で成人期に達した例が複数報告
されている．

6.

TAPVC

上心臓型で心房間交通が大きく，肺静脈還流障害がない
場合には長期生存が可能である．チアノーゼは軽度で，ほ
ぼ無症状で経過し，成人期に心不全やAFを伴い診断され
ることがある1159）．60歳代での修復術の報告例がある．

7.

VSD，PSを伴う ccTGA

ccTGAは，しばしば VSD，PS/肺動脈閉鎖，三尖弁異
常を合併するが，血行動態が安定していれば心疾患に気づ
かれずに成人期に至ることがある1176）．未手術症例では古
典的修復術（physiologic repair）後に比べて右室機能が保
たれていたことが報告されている1177）．大きなVSD合併で 
Eisenmenger 症候群となる例や，PSないし肺動脈閉鎖合
併でチアノーゼを呈する例もある．経年的に TR，体側右
室収縮不全，房室ブロック，不整脈などが出現するため，
心不全や不整脈発作の出現に注意する．完全房室ブロック
が初発症状として診断される例があり，房室ブロックの鑑
別疾患として留意する1178）．
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