
は じ め に

新生児の約1％に先天性心疾患の合併がみら
れ，手術治療を要する場合の初回手術の多くは

小児期に行われる．しかし近年は成人期に初回
手術を施行される症例も増加してきており，
2011年の日本胸部外科学会統計において先天
性心疾患手術の約13％を占めている１）．一方，
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抄 録
先天性心疾患患者の予後向上に伴い成人期に外科的手術介入を要する症例も増加してきている．成

人期の心臓手術には成人特有の問題が少なくなく，全身臓器の合併症を伴っていたり経年的変化による
続発症，遺残病変などがある．先天性心疾患の成人期手術には初回手術である場合と小児期手術後の再
手術の場合があり，それぞれに含まれる様々な疾患の病態によって留意すべき点は異なる．今後は長期
予後を見据えた術式や治療戦略がさらに重要と考えられる．

キーワード：先天性心疾患，成人期，手術，再手術．

Abstract

Casesrequiringsurgicalinterventionforcongenitalheartdiseaseinadulthoodhaveincreaseddue
toimprovedprognosis.Theadult-specificproblems,complicationsofsystemicorgans,sequelaedueto
agingchangesorresiduallesionsarenotuncommonincardiacsurgeryofadulthood.Surgeryfor
congenitalheartdiseaseinadulthoodincludethecasesoffirstoperationandofreoperationaftersurgery
inchildhood,andnotesaredifferentbythepathologyofvariousdiseasesineach.Thetreatmentstrategy
andsurgicalproceduresfromthepointofviewwiththelong-termprognosisisevenmoreimportantin
thefuture.
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小児期に手術が行われた症例は手術成績の向上
や周術期管理の進歩に伴って成人期に達する割
合が年々増加しており，経年的な人工物の劣化
や続発症に対する再手術が必要となる症例も多
い．
一般的に成人期の手術成績は術後死亡率
3.4％で小児期と大差ないとするSrinathanらの
報告２）がある一方で，小児例に比べて不良とす
る報告もある１）．
成人期の心臓手術は大動脈硬化，高血圧，腎

機能低下など加齢による全身的合併症，経年的
な異常循環動態の代償期破綻による心機能低下
や不整脈，初期手術による続発症や遺残症，再
手術症例での胸壁への癒着などの危険因子があ
る．また成人では手術による長期入院や自宅療
養が就業，家族などに及ぼす影響も考慮されな
ければならない．

成人期の初回心臓手術

成人期になって初回手術を受ける症例は小児
期に症状に乏しく放置したり適切な診断を受け
ることができず看過された場合，あるいは姑息
手術のみで心内修復術が先送りにされていた場
合などがある．
1．非チアノーゼ性心疾患
非チアノーゼ性心疾患のなかで成人期の初回

手術症例の多くは心房中隔欠損症で，次いで動
脈管開存症，心室中隔欠損症，房室中隔欠損症，
Ebstein奇形，大動脈二尖弁による大動脈弁狭
窄ないし閉鎖不全症などが挙げられる．肺高血
圧症の進行有無や冠動脈疾患を含む加齢による
大血管，脳血管の変化，呼吸機能変化，全身臓
器の合併症などの術前評価が重要である．また
術式について小児期症例と大差はないものの不
整脈を合併する症例も多いため術前後のカテー
テルアブレーションや不整脈手術の追加を考慮
しなければならないこともある．
1）心房中隔欠損症
思春期以降まで持ち越される心房中隔欠損は

自覚症状に乏しく妊娠や出産も問題なく経過す
ることが多い．しかし経年的に左室容積減少や
拡張末期圧の上昇を来たし，二次的に左―右短

絡量が増加してくる．心房粗細動などの不整脈
を合併すると自覚症状が急激に増悪することが
多く，不整脈合併率は加齢とともに増加する３）．
成人期心房中隔欠損は中心欠損型でも直接閉鎖
が困難な症例が少なくないため，0.1mm厚の
ePTFE膜や自己心膜を用いてパッチ閉鎖を行う．
また近年はAMPLATZERTMSeptalOccludersを
用いた経皮的デバイス閉鎖術も普及しつつあ
る．
2）動脈管開存症
成人の動脈管開存は一般的に短く太いという

特徴があり４），コイルによる閉塞は困難な場合
が多い．また近傍の大動脈に石灰化が認められ
る症例もあり単純な結紮や離断は大動脈の亀裂
を生じる危険性がある．人工心肺を使用して減
圧下に動脈管を離断して大動脈の形成を行った
り肺動脈内から閉鎖を行う方法が推奨される．
3）心室中隔欠損症
自然閉鎖が少なく肺高血圧進行の比較的緩い

肺動脈弁下欠損型が多い．大動脈弁逸脱を高頻
度に認めるため大動脈弁閉鎖不全を伴っていた
り，valsalva洞動脈瘤を形成して瘤破裂を起こ
す症例もある．欠損孔のパッチ閉鎖と同時に大
動脈弁形成や人工弁置換を必要とする場合があ
る．
4）Ebstein奇形
三尖弁中隔尖と後尖が右室内で心尖部方向に

偏位する形態異常に伴う閉鎖不全や右室形成異
常，心房中隔欠損，左室心筋異常などを呈し５），
小児期早期の重症例を除くと比較的無症状で経
過して成人期に心不全や不整脈などで発症する
ことが多い．手術適応は経年的に進行するチア
ノーゼ，NYHA心機能分類Ⅲ～Ⅳの重症心不
全，継続的心胸郭比の増大（65％以上），内科的
治療抵抗性の不整脈，奇異性血栓の既往である６）．
手術は巨大前尖を利用したCarpentier法７）や
cone手術８）などによる三尖弁形成術もしくは弁
置換術を行う．また心機能改善を目的として右
房化右室の縫縮術や不整脈合併例でのmaze手
術，冷凍アブレーションを同時に施行すること
が多い．
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5）大動脈二尖弁
大動脈二尖弁では生下時から通常の三尖弁形

態に比べて弁尖や周囲組織に血行力学的な刺激
がかかりやすく，また先天的に大動脈壁の脆弱
性９）を有するため大動脈弁膜症や感染性心内膜
炎，大動脈解離などの合併が多いとされてい
る．経年性に弁尖の繊維化，石灰化が進行する
ため加齢変性に伴う大動脈弁膜症に比べて比較
的若年の30～40歳代から大動脈弁狭窄を呈し
たり，弁輪拡大や大動脈弁逸脱による閉鎖不全
を認める１０）．遺伝性素因，特に常染色体優性遺
伝を有することもある１１）．
大動脈弁狭窄は有症状の場合予後不良であり

呼吸困難や狭心痛，失神発作，心室頻拍などの
不整脈の出現は手術の絶対適応である．また無
症状であっても早期の手術が予後良好とされて
おり１２），平均圧較差が60mmHg以上，弁口面積
0.6cm2以下，高度左室肥大や左室機能低下な
どの場合も手術適応とされる．
大動脈弁閉鎖不全は症候性で高度逆流

（Sellers分類Ⅲ～Ⅳ度）を伴う場合，無症候性で
あっても高度左室拡大（収縮末期径55mm以上
または拡張末期径75mm以上）や左室駆出率低
下を認める場合は手術適応となる１３）．また大動
脈解離や感染性心内膜炎に伴う急性の大動脈弁
閉鎖不全は急性心不全を呈するため手術を考慮
されなければならない．
手術法は弁性状が良好な閉鎖不全に対しては

弁形成術が考慮されるが不良な弁性状や狭窄が
主体の場合は人工弁（機械弁もしくは生体弁）
置換術または自己肺動脈弁を用いた大動脈基部
置換術（Ross手術）が選択される．弁種の選択
には年齢や性別，基礎疾患などの患者背景を考
慮する必要があるが，Ross手術後遠隔期の大動
脈基部拡大が近年問題となっており１４），その適
応や術式は検討課題である．
2．チアノーゼ性心疾患
成人期にみられるチアノーゼ型心疾患は心室

中隔欠損または単心室で適度な肺動脈狭窄によ
り肺血流がバランス良く調節されている症例で
ある．ファロー四徴症や修正大血管転位，単心
室などがあげられる．慢性的なチアノーゼの影

響で赤血球増多や凝固能異常，腎機能障害を
伴っていたり右―左短絡による脳梗塞の合併が
みられる場合がある．長期にわたって肺血流が
減少しているため肺血管の発達度や肺血管抵抗
など肺動脈因子の術前評価は重要であり，また
右室肥大による右室容積減少や拡張能低下にも
注意しなければならない．手術中は側副血行路
の発達により胸骨正中切開時や心臓周囲の操作
時に相当量の出血をみることがある．また体―
肺短絡血管増生のため体外循環中の左房還流血
液量は非常に多くなるため，充分な左心ベント
により過度の心室容量負荷を防いで心機能温存
を図ることが重要である．一般的に術後は小児
期手術に比べ不整脈や呼吸機能低下，腎機能障
害などの注意を要し，過粘稠症候群による深部
静脈血栓症の予防にも留意しなければならな
い．

成人期の再手術

近年，新生児や乳児の複雑心奇形の手術成績
が飛躍的に向上するようになり遠隔期生存率の
上昇がみられるようになった．そのため小児期
手術時の人工血管などの人工物は成長に伴って
相対的狭小化を来し大きなサイズのものに交換
を要する．また疾患特有の遠隔期続発症もあり
病態に応じた再手術が必要となる．再手術時に
は前回の術式や補填物の内容を把握しておくこ
とはもちろん，術前CTにて解剖学的位置関係
や胸骨と大動脈，右室前面の癒着の有無を確認
することが重要である．胸骨下癒着が疑われる
場合は胸骨切開時の心大血管裂傷に備えて予め
大腿動静脈を露出しておき，即時に体外循環が
可能としておくことも大切である．
1．右室流出路病変
成人期に再手術が必要となる疾患の多くは右

室流出路の狭窄や逆流に起因するものが多い．
ファロー四徴症術後や肺動脈閉鎖症に対するラ
ステリ手術後の遠隔期に認められる肺動脈弁や
心外導管の狭窄，逆流は右室拡大を生じて右心
不全，不整脈を惹起する．
肺動脈弁狭窄は平均圧較差50mmHg以上の

場合に手術適応となるがそれ以下であっても右
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心不全症状や不整脈を認める場合は早期の手術
が望ましい．肺動脈弁閉鎖不全は自覚症状に乏
しい症例も多く，明確な手術適応基準はないが，
中等度以上の右室拡大や右室機能低下，持続性
不整脈の出現，中等度以上の三尖弁閉鎖不全な
どが適応の判断因子となる．最近では心臓MRI
を用いて肺動脈弁逆流分画25％以上ならびに
右室拡張末期容積係数（RVEDVI）150ml/m2以
上や右室駆出率45％以下などを指標に手術適
応とする報告１５）もあり，再手術介入の時期を逸
しないことが重要である．
右室流出路再健の術式には複数あり，弁上狭

窄に対してはPTFE（polytetrafluoroethylene）
パッチによる拡大を，弁下狭窄に対しては流出
路心筋切除を行う．弁性狭窄や閉鎖不全の場合
は生体弁による弁置換術のほかPTFE弁付き導
管が用いられている．特に当院で山岸，宮崎ら
が開発したbulgingsinusを有するfan-shaped
expandedPTFEvalvedconduit（図）の良好な
成績１６）は広く認められている．
2．房室弁逆流
房室中隔欠損症で術前から高度な閉鎖不全を

呈する症例では房室弁の変形を伴っていること
が多く，また房室弁を分割する際にもdimension
の変化を生じやすいため術後遠隔期に房室弁逆
流が増悪し再手術を要する場合がある．その再
手術率は6～24％１７）１８）と報告されており，弁形
成術や人工弁置換術が行われる．房室中隔欠損
症は房室結節の位置が通常と異なるため弁置換

術に伴う房室ブロックを合併することがある．
高度房室ブロックを呈する場合はペースメー
カーの植え込みを考慮しなければならない．
3．大動脈（弁）病変
ファロー四徴症や大血管転位症の術後遠隔期

に大動脈拡張に伴う大動脈弁閉鎖不全が問題に
なるとされている１９）．また近年ではロス手術後
遠隔期の大動脈基部拡大や閉鎖不全症の進行に
対する再手術の報告も増えており１４），成人期ロ
ス手術についての適応や基部拡大予防のための
術式には一定の見解が得られていない．弁閉鎖
不全に対しては人工弁置換術を行うが基部拡大
病変や大動脈解離を伴う場合はDavid手術など
基部置換術を必要とする．
4．フォンタン手術後病変
単心室症のほか三尖弁閉鎖症，左心低形成症候

群など機能的単心室疾患に対するフォンタン手
術はかつて心房肺吻合法（Atriopulmonarycon-
nection:APC）により始められたが1990年代以
降は大静脈肺動脈連結法（Totalcavopulmonary
connection:TCPC）が普及し，特に心外導管を
用いたextracardiacTCPCは遠隔期不整脈やエ
ネルギー効率の点からも有利とされている．そ
のため近年はAPC術後のTCPCconversion手
術が積極的にされるようになっている．また不
整脈に対する冷凍アブレーションや右房Maze
手術なども考慮する必要がある．
5．不整脈
外科治療が適応となる頻脈性不整脈には成人
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edPTFEvalvedconduit



期の初回手術時に合併する不整脈と先天性心疾
患術後成人期に出現してくる不整脈がある．前
者には心房中隔欠損に伴う心房細動，Ebstein
奇形に伴うWPW症候群などがあり，後者には
ファロー四徴症術後の心室頻拍，心房内血流転
換術やフォンタン手術後の上室性頻拍などがあ
る．いずれも不整脈も動悸などの自覚症状だけ
でなく，循環動態の破綻を引き起こし予後を悪
化させるため薬物治療と組み合わせたMaze手
術や冷凍アブレーションなどの外科治療が必要
である．

結 語

先天性心疾患に対する小児期初回手術の生存
例増加に伴い成人期の再手術は増加する一方，
術式の改善や人工材料の改良，また今後に期待
される再生医療の発達などにより減少するとも
考えられる．いずれにせよ我々は長期予後や
QOLを見据えた質の高い治療を求めて日々努
力を続けなければならない．
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