
成人先天性心疾患患者の諸問題 ���

�

　平成��年�月��日受付　�〒���‐����　吹田市藤白台�‐�‐�

京府医大誌　���（�），���～���，����．

　　＜特集「循環器疾患：最近の話題」＞

成人期を迎えた先天性心疾患患者の諸問題
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抄　　録

　小児期における先天性心疾患の診断技術ならびに小児心臓血管外科における手術手技の目覚ましい
進歩により，複雑な先天性心疾患を含めた��％以上の先天性心疾患患者が救命され，��％以上が成人期
に達するようになった．現在では先天性心疾患は循環器内科においても重要な診療領域となりつつあ
る．これらの患者は成人期に入り年齢を重ねるにつれ，慢性心不全，難治性不整脈，チアノーゼの再出
現，血栓塞栓症，肝硬変，蛋白漏出性胃腸症など様々な病変が新たに発症する．さらに女性の成人先天
性心疾患患者では，妊娠や出産に際して母体自身の心臓への負担とともに胎児へのリスクが加わる．近
年循環器診療において大きな問題となりつつあるこれら成人先天性心疾患患者の抱える問題点につい
て簡潔に紹介する．

キーワード：ファロー四徴症，修正大血管転位，内蔵心房錯位，フォンタン手術，右心不全．
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 は じ め に

　近年の小児期における先天性心疾患の診断お
よび手術手技の目覚ましい進歩により，複雑な
先天性心疾患を含めた��％以上の先天性心疾
患患者が救命されるようになった．また術後の
経過も概ね良好であり，先天性心疾患患者の
��％以上が成人期に達するようになった．
����年現在では，先天性心疾患と病名のつく患
者は��歳未満の小児よりも��歳以上の成人が
数で上回っている（図�）１）‐３）．すなわち先天性心
疾患は，小児科だけでなく循環器内科において
も重要な診療領域となりつつある．しかしなが
ら小児期に順調に経過した先天性心疾患患者
も，成人期に入り年齢を重ねるにつれ，遺残病

変や続発症のために新たな様々な問題を引き起
こす（表�）．������四徴症術後の患者では，小
児期には無症状に経過し，運動能力もあったも
のが，成人期に入ると右心不全や難治性不整脈
が出現するようになる．また単心室血行動態の
������手術後患者においては，とくに心機能の
悪い症例では，慢性心不全や難治性不整脈に加
えて，チアノーゼの再出現，血栓塞栓症，肝硬
変，蛋白漏出性胃腸症など様々な重篤な病変が
発症するようになる．さらに女性の成人先天性
心疾患患者では，妊娠や出産に際して母体自身
の心臓への負担とともに胎児へのリスクが加わ
る．また日本では成人先天性心疾患患者の診療
体制が充実していないために，小児期にこども
病院で治療を受けていた患者が成人期を迎える
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表�　　成人期に問題となる主な先天性心疾患

 

     
 

 
 

 
 

 

図�　　成人先天性心疾患患者（����）の年齢分布の推移．����年代には成人期に到達する先天性心疾患患者
数はきわめて少なかったが，����年代には小児と成人の患者数がほぼ同等になった．����年には，����
患者数が小児の患者数を大きく上回ると予想されている１）．



と受診可能な病院がないという事態も発生して
いる．本稿では成人に達した先天性心疾患患者
の病態を解説するとともに，これらの患者が抱
える問題点について解説する．

 成人期にみられる心房中隔欠損

���．病　態
　心房中隔欠損は小児期には心雑音に乏しく無
症状で経過するので，成人になって発見される
症例が多く，成人先天性心疾患の中では最も頻
度が高い１）２）５�．
���．成人期での問題点１‐７�

���）右心不全
　短絡量の多い症例では，��～��歳頃から易疲
労感や労作時の息切れなど自覚症状が出現し，
一般に��歳以降になると心不全症状が明らか
となることが多い．
���）不整脈
　右房の容量負荷による心房心室筋のリモデリ
ングが進行し，一般に��歳以降になると心房頻
拍や心房粗細動などの不整脈が出現する．
���）肺高血圧
　成人期以降も診断されずに無治療で経過する
と，肺血管の閉塞性病変が進行し，欠損孔を介
した右‐左短絡が出現する（�����������症候
群）．
���）僧帽弁逸脱，閉鎖不全
　成人例に比較的高率に合併する．右室拡大に
伴う心室中隔および左心室の変形が原因と考え
られており，心房中隔欠損閉鎖術により改善す
ることがある８）．
���）奇異性塞栓
　静脈系に形成された血栓が，息みの際に発生
する欠損孔を介した右‐左短絡により左心系に
入り，脳塞栓を引き起こす．若年者脳塞栓や潜在
性脳卒中（��������	
������
�）の原因となる９）１０）．
���．治　療
　至適な治療時期に関して議論が多いが，外科
治療では，��歳以降，とりわけ��歳以降に手術
した症例や肺高血圧を伴う症例では，術後の生
存率が低下することが報告されている５）６）．最近
では以下に述べるカテーテル治療が積極的に行

われるようになってきた１１）１２）．�
���）経皮的心房中隔欠損閉鎖術
　現在アンプラッツアー�　心房中隔欠損閉鎖
栓（図�）が用いられている．適応基準として，
���）欠損孔が�����を越えない，���）肺体血流
量比が���以上または容量負荷による右室拡大
がある，���）欠損孔から冠静脈洞，房室弁およ
び右上肺静脈までの距離が����以上，���）軽
微な短絡の場合は，奇異性塞栓または心房調律異
常といった臨床症状を持つ，が挙げられている．
　安全な留置のためには，経食道エコーで欠損
孔の周囲縁（���）の有無を詳細に観察する（図
�）．特に上縁（�����������	）の無い症例では留
置後に左房壁上部に穿孔を起こす危険性があ
り，また下大静脈縁（�������）が無い症例では
デバイスの脱落および残存短絡の可能性が高
く，留置の適応とならない１１‐１４�．諸外国では，難
治性の偏頭痛や奇異性塞栓の既往のある卵円孔
開存患者に対し，���������	
�によるカテーテ
ル治療がなされている１５）１６）．
���）外科手術
　肺体血流比（�����）���以上あり，経皮的心
房中隔欠損閉鎖術の適応がない場合に，手術適
応とされている５）．
���）不整脈に対する治療
　高齢者の心房中隔欠損では心房頻拍や心房細
動の合併頻度が高い．通常は薬物療法を行う
が，再発を繰り返し血行動態に影響が見られる
際には，カテーテルアブレーションもしくは外
科手術症例では����手術を併用する２）７）．

 成人期に達した������四徴術後患者

���．病態
　������四徴では，１歳前後に行われる根治手術
（右室流出路拡大術＋心室中隔欠損閉鎖術，図
�）にてチアノーゼは消失し，学童期から青年期
にかけては日常生活が軽度に制限される程度で
経過する．しかしながら，遠隔期，特に��歳以
降では，続発症や遺残病変の程度により，心不
全による易疲労感や頻脈性不整脈による動悸な
どの自覚症状が認められるようになる１７‐１９�．
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���．成人期での問題点
���）右室流出路狭窄や肺動脈弁閉鎖不全による
右心不全
　術後に右室流出路狭窄や肺動脈弁閉鎖不全が
残存した症例では，長年の経過で右心機能が障
害される２０）２１）．肺動脈弁閉鎖不全の著しい症例
では，生体弁もしくは�������弁付きパッチに
よる右室流出路再建術を行う２２）２３�．
���）不整脈
　術後遠隔期では，心房頻拍や心房粗細動によ
る動悸とともに，心室頻拍や心室細動から突然
死を起こすことがある２４）．また年齢とともに完
全右脚ブロックや完全房室ブロックの頻度も高
くなり，重症度によりペースメーカー治療や
���の適応となる２５）２６）．
���）大動脈弁閉鎖不全，上行大動脈の拡大
　������四徴では生下時より上行大動脈が太く，
長期の経過で弁輪が郭大して大動脈弁閉鎖不全
を起こしやすい．一部の症例では大動脈壁の中

膜壊死をきたし�，上行大動脈が著名に拡大する
ことがある２７）２８）．閉鎖不全の著しい症例では大
動脈弁置換が必要となる．
���）外科治療
　術後の肺動脈弁閉鎖不全の著しい症例では，
生体弁２２）�もしくは�������弁付きパッチによる
右室流出路再建術を行う２３）．
���）カテーテルインターベンション
　最近欧米では，ステントに固定されたウシ肺動
脈弁をカテーテル下に留置する方法（��������
���������	�	�
��
������
��
�	）も行われ，右心
機能の改善を含めた良好な成績が報告されてい
る（図�）２９）３０）．

�

���．病　態
　心ループ形成の異常により右心房に左室が，

修正大血管転位
（���������		
���������
���������������

��������������	�
����
��）
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図�　　心房中隔欠損の分類（左上図），心房中隔欠損と周囲縁（���）との関係（上中央図，文献��）より改編引用），
�������������������		�
���（右上図）と留置の手順（下左図），留置時の経食道エコー所見（下中央図），���������

������������	
（右下図）



左心房に右室が接続するとともに（心房‐心室不
一致），大血管転位により右室から大動脈が，左
室から肺動脈が起始（心室‐大血管不一致）する
疾患．心室中隔欠損（��～��％）や肺動脈狭窄
（��～��％）を合併する３１‐３３）．小児期に行われる
手術として以下の�種類がある（図�）３３）３４）．
���）機能的根治術
　小さい心室中隔欠損を伴う症例において欠損
孔閉鎖のみを行う手術．手術侵襲は少ないが，
右心室が体心室となるため，長期的な経過で右
心不全に陥りやすい．
���）��������	
��
手術
　本来の左心室を体心室として機能させる手術．
大きな心室中隔欠損を伴う症例では左心室圧が
十分に保たれるので適応となる．心房間血流転
換術（�������術）＋大血管転換術（������手術）
もしくは��������手術＋心室中隔欠損閉鎖術を
行う．術後の心室機能は良好に保たれる３５‐３７）．

長期的な経過で心房ルートや導管の狭窄をきた
すことがある．
���．成人期での問題点と治療
���）心不全
　未治療例および機能的根治術を行った症例で
は，機能的に脆弱な右心室を体心室とし，三尖
弁閉鎖不全を高率に合併するため，右心不全に
陥りやすい３３）３４）．
���）不整脈
　房室不一致に伴い房室結節および���束に位
置および走行に異常がみられ，房室伝導障害が
高率に認められる４０）．経年的な変化で完全房室
ブロックに移行し３３）（�％�年），ペースメーカー
留置が考慮される．前方房室結節が遺残する症
例では，本来の後方結節との間で上室性頻拍を
きたすことがある４０）．
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図�　　������四徴の血行動態（左上図：術前，右上図：根治術後），����������������	
�
����
�������
�����）による肺動脈弁閉鎖不全の治療（下図）



�������病

���．病　態
　三尖弁尖および腱索は，隆起した心内膜症組
織が浸食（�����������）されて形成するが，こ
の過程が障害されると，弁尖および腱索は心室
中隔もしくは右室壁に癒着し（��������	
），弁尖
が弁輪部よりも右室内へずれ落ち，�������病
が発症する．一般に中隔尖と後尖との間の偏位
が著しく，前尖は偏位せず拡大する（図�）．偏
位した右室部分は右房化右室とよばれ，拡大し
て壁がきわめて薄くなることがある（���化）．
約��％の症例で心房中隔二次孔欠損を合併す
る．線維輪の形成も障害され，��～��％の症例
に���症候群が合併する．類縁疾患として，
三尖弁の低形成や狭窄または異形成を伴う症例
もみられる４１）．

���．成人期での問題点と治療
　三尖弁の��������	
と異形成の程度により，
さまざまな臨床症状を呈する．軽症～中等症で
は成人期まで比較的無症状に経過するが，��歳
頃より心房性不整脈，右心不全，卵円孔開存を
介したチアノーゼなどがみられるようになる．
巨大な右房右室に圧迫されて，左心機能が低下
することがある．不整脈で突然死する症例もみ
られる４２）４３）．
���）上室性不整脈，���症候群の治療
　カテーテルアブレーションが有効なことが多
い．
���）成人期の外科的治療
　������Ⅱの大部分は内科的管理が可能で，チ
アノーゼの進行，右心不全症状の悪化，奇異性
血栓，難治性不整脈の出現，などが手術適応と
されている４４）４５）．��������	
した三尖弁を部分切
離し，釣り上げて形成するとともに，拡大した

��� 白　石　　　公

 
 

 
 

 

 

  

 

 

 

  

  

 

 

  

 

 

図�　　心室中隔欠損を伴う修正大血管転位の血行動態（左上図），機能的根治術（右上
図），��������	
��
手術（左下図，心房間血流転換術＋大血管転換術：右下図，
心房間血流転換術＋��������術）（文献��）��）より改変引用）



三尖弁輪を縫縮する（����������法，���������
法）．

 単心室性疾患における������循環

���．������手術を必要とする単心室疾患
　������手術とは，機能心室が一つしかない疾
患群において，上下大静脈を直接肺動脈にバイ
パスした機能的修復術を指す４６）４７）．右心室を持
たない非生理的な循環であることから，������
姑息術とも呼ばれる．最近では，心房を介さず
に下大静脈と肺動脈を心外導管により吻合する
����術（�����������	
�����
������������）が

行われる．������循環は図�に示すように単心
室にかかる負担は大きくなる上に，多くの症例
では解剖学的右心室が体心室となるために構造
的にも脆弱であり三尖弁閉鎖不全も合併しやす
いことから慢性心不全をきたしやすく，心不全
により単心室の機能が十分でないと単心室の駆
出エネルギーが下がり最終的に肺循環が成立し
なくなる．������手術を余儀なくされる先天
性心疾患（機能的単心室）として，以下の疾患
が挙げられる４８）．���）内臓錯位症候群に合併す
る単心房，単心室，共通房室弁口，���）左心低形
成症候群，���）三尖弁閉鎖（房室不一致による

成人先天性心疾患患者の諸問題 ���

図�　　�������病の特徴．左図：右房と右室の形態，右図：前尖，後尖，中隔尖の形態（文献��）より改変引用）

図�　　�心室（左）および単心室（右）における血行動態



僧帽弁閉鎖），���）右室低形成を伴う純系肺動
脈閉鎖，���）心内導管作製が困難な遠隔型
（������������	
����）両大血管右室起始，���）
房室交叉や上下心，���）不均衡型の完全型房室
中隔欠損，���）非常に大きな筋性部心室中隔欠
損症，など．
���　．小児期における外科治療法
　小児期には，����������	

��短絡術（もしく
は肺動脈絞扼術），�����吻合を経て，最終的に
������手術を行う（図�）．������手術では，肺
血管抵抗値や心機能が以下の一定条件を満たさ
ねばならない４９）．���）平均肺動脈圧が��～���
����以下，���）肺動脈係数����以上，���）肺
血管抵抗���単位・���以下，���）心室駆出率����
以上，���）房室弁逆流はⅡ度以下，���）コント
ロール不良な不整脈が無い，���）著しい体―肺
側副動脈が無い．肺血管抵抗値が境界域の症例
では，導管と心房との間に交通を残す開窓
������術が行われる．
���．������手術後の成人期における問題点
　������手術は単心室血行動態による機能的
修復術であるために，遠隔期において様々な問
題が生じる５０‐５２）．小児期には無症状に経過して
も，成人になると，慢性心不全，神経内分泌障
害５２），運動対応能の低下，房室弁閉鎖不全によ
る心房心室拡大，心房や導管内の血栓形成，難
治性不整脈の出現（心房粗細動，上室性頻拍，
洞機能不全，房室ブロック，心室性不整脈など），
肺動静脈瘻や体静脈‐肺静脈短絡によるチア
ノーゼの出現，反復性胸水，��������	
����，肝機

能障害，肝硬変，腹水，蛋白漏出性胃腸症，感
染性心内膜炎など様々な問題が生じ，年齢とと
もにその頻度は高くなる５０）５１）．とくに中心静脈圧
が高値の症例にみられる蛋白漏出性胃腸症は，
通常進行性であり，治療に難渋することが多い．

�

　多くの複雑先天性心疾患患者は，機能的根治
術を終えた後も様々な問題を抱えながら成長す
る．その結果小児期には比較的問題が少ない症
例でも，成人期に達すると疾患特有の続発症や
遺残病変により様々な問題が生じてくる（図�）．
���．心不全
　左‐右短絡の遺残，大動脈弁狭窄および閉鎖
不全，僧帽弁閉鎖不全，反復した外科手術後，
冠動脈移植後の症例などでは，経年的な術後変
化に高血圧や加齢による心室拡張障害が加わ
り，��歳をこえると高率に左心不全が起こる．
　一方，������四徴症術後，肺高血圧，心房中隔
欠損，肺動脈狭窄および閉鎖不全，修正大血管
転位，��������手術後などでは，成人期の比較的
早い時期より右心不全に陥る．進行すると肝硬
変や蛋白漏出性胃腸症などに発展する．
���．不整脈
　多脾症候群，�������術および�������術後，
������術後では洞機能不全，修正大血管転位，
多脾症では高度房室ブロック，エプスタイン
病，修正大血管転位，内臓心房錯位では発作性
上室性頻拍を起こしやすい．������四徴術後で
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は，右室切開に起因する心室頻拍を起こすこと
があり，遠隔期の突然死につながる．
���．チアノーゼ性心疾患の患者の合併症
　チアノーゼが残存する患者が成人に達する
と，多数の合併症が発症する．多血症による過
粘度症候群（頭痛，めまい，易疲労感），凝固異
常による出血傾向（歯肉出血，喀血，肺出血，
多量の生理出血），腎障害（蛋白尿，ネフローゼ，
腎機能低下，腎不全），尿酸代謝異常（高尿酸血
症，痛風），ビリルビン代謝異常（胆石），全身
血管障害（末梢血管拡張），運動対応能の低下
（易疲労，多呼吸），四肢末端の変化（ばち指），
感染症（感染性心内膜炎，脳膿瘍）などがみら
れる２）５０）．
���．肺高血圧
　高肺血流により�����������症候群に陥っ
た症例では，肺血管閉塞性病変の進行に伴うチ
アノーゼの出現以外にも，不整脈，心不全，喀
血，出血傾向，感染性心内膜炎，奇異性塞栓，
腎機能障害，失神，突然死など様々な合併症が
みられ，これらの疾患に対する厳重な管理と治
療が必要となる．
���．妊娠，出産の問題
　一般に妊娠中は，循環血漿量は約��～��％，
心拍出量は約��～��％増加し，体血圧および体

血管抵抗は低下する．そのために多くの先天性
心疾患において妊娠中には血行動態は不利に傾
き，心機能は低下する．手術後で心不全症状が軽
く（����Ⅲ），心機能が良好で，不整脈がなく
洞調律で，チアノーゼがあっても軽い場合（酸素
飽和度��％以上）であれば，流早産のリスクや母
体のリスクはあるものの妊娠は可能である５３‐５５）．
　妊産婦死亡の高い疾患としては，肺血管閉塞
性病変（アイゼンメンガー症候群），チアノーゼ
性心疾患（酸素飽和度��％以下，妊娠中は体血
管抵抗の低下によりチアノーゼは増強する），
左室流出路狭窄および大動脈縮窄（圧較差��～
�������以上），����Ⅲ以上の心不全（左室
駆出率��％以下），人工弁置換術後，大動脈弁
病変を伴うマルファン症候群，心機能低下がみ
られる������手術後などが挙げられる５３）．人工
弁置換術後などで催奇形性のあるワーファリン
内服中の女性では，妊娠初期に一時的にヘパリ
ンに変更する必要がある．いずれにせよハイリ
スク患者では，妊娠に際して成人先天性心疾患
の管理ができる施設に通院もしくは入院し，母
体循環動態および胎児の厳重な管理を行うこと
が望ましい．
���．成人先天性心疾患患者の診療体制
　日本では成人先天性心疾患患者の診療体制が
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図�　　������術後長期に認められる様々な続発症



充実していないことも大きな問題である．小児
期にこども病院で治療を受け通院を続けていた
先天性心疾患患者が成人期を迎えると，特に
������手術後の単心室疾患では，その複雑な血
行動態のため，循環器内科で診療を受けられな
いことがしばしばみうけられる．地域に成人先
天性心疾患の診療が可能な中隔病院を設定し，
小児循環器医，循環器内科医，心臓血管外科医，
産婦人科医，麻酔科医，臨床心理士などが一体
となった新しい診療部門を開設することが急務
であると考えられる．現在筆者らは，厚生労働科
学研究「成人期に達した先天性心疾患患者の診
療体制の確立に向けた総合研究」により，新しい
診療体制の提案に向け臨床研究を進めている．

 ま と め

　複雑な外科手術治療を乗り越え，小児期には
順調に経過していた多く先天性心疾患の患者さ
んも，成人期に到達すると慢性心不全や難治性
不整脈の出現など，年齢とともに数多くの遺残
病変や続発症が出現する．さらに肥満や高血圧
や糖尿病などの生活習慣病の要素，女性では妊
娠出産に関連した問題など，数多くの新たな問
題が加わる．成人に達した先天性心疾患の患者
さんの診療は，新たな循環器疾患の一分野とし
て，循環器内科医，循環器小児科医，心臓血管
外科医，産婦人科医，麻酔科医，看護師，臨床
心理士などが一体となって総合的に対処する必
要がある．
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��）丹羽公一郎．修正大血管転位．成人先天性心疾患．
編集：丹羽公一郎，中澤　誠．メジカルビュー社．
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��）角　秀秋．修正大血管転位の機能的根治術．監修：
高本眞一，編集：角　秀秋，小児心臓外科の要点と盲
点．�東京：文光堂，�������������	�
��）角　秀秋．��������	
��
手術．監修：高本眞一，編
集：角　秀秋，小児心臓外科の要点と盲点���東京：文
光堂，�������������	�
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��）白石　公．心内膜症の形成とその異常―�������奇
形．先天性心疾患を理解するための臨床心臓発生学．
編集：山岸敬幸，白石　公．メジカルビュー社，������
���������

��）丹羽公一郎．�������奇形．目でみる循環器シリー
ズ��，成人先天性心疾患．編集：丹羽公一郎，中澤　
誠．メジカルビュー社，�������������	�
��）�����������	
���
�����������������
���������’��
���������	��
��
����������������������������	
����

����������	
��
�������
�������
	
�
���������	
����

���������	
���	�
�	
���������������	���rd����������

����������	�
���
�������������������������������	��

�

��）��������	�
�����
���	�
��
��������	����������
�����������	�
���
����	�����	�����
����������	

�

���������	
���
�	��������
�������	�����������

����������	��
����
����	�������
��
�����������	��
���

���������	�
����
����������
�������������������	�
����

����������

��）��������	�
�����
���	�
��
��������	����������
�����������	�
���
����	�����	�����
����������	

�

��������	
���
��	�	�����	��������	
����������	
���

���������	
�������
����������������������������

��������	

���
	����
���

��）丹羽公一郎，中澤　誠．������手術後．成人先天性
心疾患．編集：丹羽公一郎，中澤　誠，メジカル
ビュー社．����������	�
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��）河田政明．単心室―外科解剖と手術適応，手術成績
と遠隔成績．監修：高本眞一，編集：角　秀秋，小児
心臓外科の要点と盲点．東京：文光堂，���������	�
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��）丹羽公一郎．チアノーゼ型先天性心疾患にみられ
る全身多臓器障害．目でみる循環期病シリーズ��，
成人先天性心疾患．メジカルビュー社，�����������	�
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��）丹羽公一郎．妊娠出産の循環生理と疾患別特徴．
成人先天性心疾患．メジカルビュー社，���������	�
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白石　　公　��������	�����
　職・所属：国立循環器病研究センター小児循環器・周産期部門長，小児循環器部長

　略　　歴：����年　京都府立医科大学卒業，同小児科入局

　　　　　　����～����年　京都府立医科大学大学院内科系専攻（小児内科�第２病理）

　　　　　　����～����年　��������	�
���大学医学部解剖発生生物学教室客員助教授

　　　　　　����～����年　京都府立医科大学小児疾患研究施設内科部門学内講師

　　　　　　����～����年　����������小児病院心臓血管分子生物学教室客員研究員

　　　　　　����～����年　京都府立医科大学大学院医学研究科小児循環器・腎臓学講師

　　　　　　����年～　　　　現職（����年～大阪大学医工学融合研究教育センター招聘

教授）

専門分野：小児循環器学，川崎病，�次元画像診断，心臓発生学，分子循環器学，再生医療研究

最近興味のあること：先天性心疾患による慢性心不全の病態解明と再生医療の応用．

　　　　　　　　　　�次元画像と光造形を応用した先天性心疾患の手術シミュレーションの実現．
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著者プロフィール


