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は じ め に

生まれつき心臓に構造的・機能的な異常があり，15

歳あるいは18歳を過ぎ成人期に達した患者を成人先天

性心疾患患者と呼ぶ。心臓外科手術治療技術の発達，

内科治療の進歩により，先天性心疾患の子供のおよそ

90％は思春期，成人期まで到達することが可能になっ

た。複雑な先天性心疾患の子供も集学的治療を受け，

やがて社会進出し，1997年頃までには，先天性心疾患

患者数は成人と小児でほとんど同数になった 。そし

て，2020年頃までには成人患者数は小児をはるかに凌

駕すると予想されている。つまり先天性心疾患は成人

循環器疾患の一分野となりつつあると考えられる。近

年，心臓外科手術の黎明期に修復術を受けた患者の多

くが40歳台に突入しつつある。今まさに，先天性心疾

患の患者の半数以上は成人であるという時代に突入し

た。これまで先天性心疾患は，小児科が主体となって

管理を行ってきた。しかし，成人患者数の増加により，

今後は循環器内科が中心となって患者管理を行う必要

がある。大部分の先天性心疾患の手術はいわゆる根治

手術（手術をしてしまえばその後は何も問題はなく，

先天性心疾患を持たない人と同様の生活を送ることが

でき，寿命も同じ，従って経過観察はいらない）では

なく，成人となっても子どもの時とは異なる多くの解

決すべき問題が発生するため，経過観察を続けなけれ

ばならないことが明らかになった。さらに一般成人と

同様に，動脈硬化性疾患発症のリスクも抱える。それ

以外にも，妊娠出産が可能か否か，子供への遺伝の問

題，心臓再手術の必要性，心臓カテーテル治療の長期

成績，非心臓手術に関する安全性，突然死リスク，不

整脈治療，心療内科的問題，患者自身の疾患に対する

理解，未手術例のチアノーゼによる全身の合併症，な

ど様々な問題を評価しながら管理をする必要がある。

全ての先天性心疾患患者にこれらの問題が生じる訳で

はないが，軽症の疾患でも注意すべきことがあるのが

成人先天性心疾患患者管理の特徴ともいえる。従って，

一部の疾患（動脈管開存の離断術）を除くと先天性心

疾患は生涯にわたって，定期的な心臓の経過観察が必

要となる。高度化する近代医療のなかで，小児科医師

の努力によって支えられてきた先天性心疾患患者管理

は限界を迎えつつある。チーム医療の時代を迎えた昨

今，それぞれの分野毎に医療技術や看護技術が発達し

ており，個人医師の努力や単科での患者管理からチー

ムでの患者管理へ移行すべき時を迎えている。欧米で

は既に1970-80年代から，成人先天性心疾患患者を管

理するセンターが出来てきており，いくつかの病院で

は他の関連各科（精神科，産婦人科など）と密接に連

絡し，成人となった先天性心疾患の診療，経過観察を

行っている。本邦でも，平成11年に成人先天性心疾患

学会が開催され，成人先天性心疾患診療ガイドライン

が作成された。しかし，未だこのような患者さんを管

理する病院は少ないのが現状である。

本綜説では近年注目されている成人先天性心疾患に
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関する病態，診断，治療法，妊娠出産管理とともに，

診療体制や小児科から成人内科への移行に関する問題

について概説する。

成人先天性心疾患の頻度

先天性心疾患患者の出生児に占める疾患の頻度は，

地域や人種によって異なるが，全先天性心疾患の発生

頻度はほとんど一定している 。欧米と日本の調査に

よると，先天性心疾患は出生児の約１％を占めるとさ

れる 。近年の日本の出生数が年間100万人として概

算すると，毎年１万人近くの先天性心疾患を持つ出生

児が誕生している計算になる。半世紀ほど前からの外

科治療の発達と内科管理の向上により，小児先天性心

疾患の多くが成人を迎えるようになっており，乳児期

を過ぎた患児の90％以上は成人となっている。2007

年には成人先天性心疾患患者数は40.9万人と報告され

ており ，その後およそ年１万人のペースで増加して

いくと考えられる（図１）。

自然歴・術後歴

不整脈

先天性心疾患患者の予後が改善した結果，その多く

が成人期まで到達するようになったものの，成人先天

性心疾患患者では，手術施行の有無にかかわらず，不

整脈が心血管イベントの原因となることが少なくない。

また，心機能低下や心不全症例に不整脈が合併すると，

心臓突然死を生じることがある。不整脈は，成人先天

性心疾患患者のQOLを左右する大きな要素であると

いえる。

不整脈の頻度としては，Fallot四徴症（図２）術

後17年で30％に上室性頻拍 ，35年で11％に高度の

心室性不整脈を合併する 。さらに10年で２％の頻度

で心臓突然死を生じる 。Fontan術後（図３），Mus-

tard（図４）/Senning術では約20年で40％以上に上

室頻拍を生じ ，Mustard/Senning術では術後10年

でほとんどの例で洞調律を維持できず ，血栓症のリ

スクも高い 。

成人先天性心疾患の不整脈を管理，治療するために

は，不整脈診断のほかに，心機能評価，血行動態評価

も重要である。さらに，不整脈や突然死の危険因子を

検索し，予防を講じることも重要である。先天性心疾

患は，解剖や手術方法が多様であるため解剖や術式に

伴う血行動態についての理解が必要である。

心不全

先天性心疾患の自然歴や術後歴として起こる心不全

は，主に慢性心不全である。解剖学的に異なる様々な

元 木 博 彦

信州医誌 Vol.62

図１ 成人および小児先天性心疾患患者数の経年的変化

1997年には成人患者数は小児患者数とほぼ同数に達しており，2007年には40万人を超えている。

Int J Cardiol146：13-16，2011より引用。
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心疾患があり，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残存，さらには心房中隔欠損

等成人期になって発見あるいは発症するものまで様々

な病態を含んでいる。

心不全の重症度評価法として，一般的にはNYHA

機能分類が用いられるが，チアノーゼ性心疾患は心機

能が正常でも運動時に右左短絡が増加することにより，

呼吸中枢が低酸素と酸血症を感知するため，早期に呼

吸困難を訴える。従って，必ずしも心不全の重症度と

NYHA機能分類は一致しない。Fontan循環では心

臓の機能障害がなくても，運動耐容能の低下が認めら

れる。

神経体液性因子，特にBNPは慢性心不全の診断に

関して重要な指標とされており，成人先天性心疾患の

予後予測因子の一つである が，疾患によって基

準値が異なることを理解する必要がある。高齢者にお

いては大動脈狭窄におけるBNPは心筋重量や症状と

相関するといわれる が，小児期ではBNPが増加し

ない場合がある 。Fallot四徴症術後の肺動脈弁逆流

ではBNPが容量負荷の指標となり得るが，狭窄病変

との関連性はないとされる 。完全大血管転位の心房

成人先天性心疾患

図２ ファロー四徴症

肺動脈狭窄，心室中隔欠損，右室肥大，大動脈騎乗を特徴とするチアノーゼ性心疾患。

図３ フォンタン手術の変遷

単心室，機能的単心室に対して，機能的修復術として行われる。術式として，心房肺動脈連結法

（Atriopulmonary connection,APC Fontan）A，側方トンネル法（Lateral tunnel TCPC）B，心

外導管法（Extracardiac TCPC）Cと時代に伴って変化してきている。人工血管を用いたExtracar
 

diac TCPC法は，手術時間が短く，術後心機能が保たれ，術後不整脈が少ないなどの利点が多いと

されている。Circulation 116：157-164，2007より引用。

-
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スイッチ術後における体循環右室不全では，BNPは

重症度の指標となる 。一方，Fontan循環に関して

はBNPの有用性は認められていない。

先天性心疾患における心不全は，出生後から手術ま

での心負荷と，術後の遺残症，続発症，合併症による

経年的な圧負荷，容量負荷，張力や血流異常の負荷の

結果として運動耐容能や神経体液性因子の異常が生じ

る。先天性心疾患固有の病態による心不全は，頻度は

低いが不可避である。しかし，治療法の進歩による予

後の改善は著しい。米国の集計では，先天性心疾患の

心不全死亡は非チアノーゼ性心疾患では百万人当たり

１～0.3人と低下し，チアノーゼ性心疾患では百万人

当たり0.1から0.16人と不整脈死亡の減少に伴い微増

している。我が国での報告では1968年から1997年で，

死亡率は百万人当たり3.36～1.22人に減少している。

心不全症状としては，体重増加，倦怠感，呼吸困難，

消化器症状と動悸が挙げられる。1,000例の心房中隔

欠損症や肺動脈弁狭窄を含むすべての先天性心疾患追

跡調査では，約30年間の経過で生存例の13％に心不

全が認められた 。Fallot四徴症を含む複雑先天性心

疾患では，平均年齢33歳で79％がNYHA機能分類

度以上を呈していた 。

Fallot四徴症術後で成人期に到達した症例では，

有症状例は７％ から34％ とされている。しかし，

有症候例が７％の報告でも最大酸素消費量は予測値の

66%と低値であり，多くは潜在的な心機能低下があ

ると考えられる 。

体循環心室が右室あるいは単心室である病態は，30

歳前後で有症状率17％という報告がある 。修正大

血管転位と完全大血管転位の心房位血流転換術後は，

32歳で有症状率24％であり，三尖弁逆流は右室機能

不全と密接に関連している 。修正大血管転位は平均

34歳で32％ ，45歳までに55％ が心不全を発症し，

合併形態異常がない場合も30歳代で30％以上に症状

を認める 。完全大血管転位のMustard/Senning術

後18から23年（観察時年齢21歳）の遠隔期死亡がそれ

ぞれ10-18％と８％で，30％が心不全死，約半数は突

然死である 。術後観察時年齢34歳では心不全を20

％に認め，右室機能不全は９％，三尖弁閉鎖不全は15

％であった 。

Fontan循環は，遠隔期死亡15％のうち心不全死は

14％であり，術後10年で有症状率が20％である 。

321症例の平均術後期間14年，平均年齢21歳で，22例

が死亡，６例が心移植を受けており，心イベントは合

計8.7％と高い 。運動耐容能が正常な症例は４％に

満たず，NYHA機能分類 以上は58％，心不全死は

全死亡例の26％であった。成人期Fontan術後は20-

58％に心不全を伴う 。

Eisenmenger症候群に関しては，18歳以上を対象

とした平均12年の経過観察で心室中隔欠損，心房中隔

欠損あるいは動脈管開存に死亡例はないが，複雑心疾

患は25年生存率51％と不良である 。生命予後は30

図４ 完全大血管転位症

右室から大動脈，左室から肺動脈が起始する心疾患。心室中隔欠損や肺動脈狭窄の有無によっても

細かく分類される。多くは大血管レベルでの血流転換術（Jatene手術）が行われる。
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歳で75％，40歳で70-86％，50歳で55％-74％，60歳

で53％である 。運動耐容能の低下は，平均年齢26-

28歳で80-84％と有意な低下を示す 。

肺高血圧

肺高血圧症の病態生理学的異常として，血管作動性

物質のバランス異常，血管壁の再構築，遺伝子異常が

報告されている。肺高血圧では血管収縮物質（エンド

セリン１，トロンボキサンA2，アンジオテンシンな

ど）の過剰分泌と拡張物質（プロスタサイクリン，一

酸化窒素，プロスタグランジンE1）の減少が特徴であ

る。血管壁リモデリングの病理学的特徴は，血管内微

小血栓・凝固異常・血管壁の細胞造成と肥厚，血管壁

の再構築である。遺伝子異常はBone Morphogenetic
 

Protein Receptor Type （BMPR2）の変異，Activin
 

receptor-like kinase-1（Alk1）の変異が報告され，

特発性肺高血圧の散発例で10-30％，家族例では40-

70％に認められる。また，Eisenmenger症候群では

６％との報告がある。Eisenmenger症候群は，左右

短絡性疾患に伴う肺血管の非可逆的閉塞性変化である。

臨床症状としては，右左短絡のための労作時低酸素血

症，チアノーゼ，ばち状指，高尿酸血症，慢性腎疾患，

血栓塞栓症，細菌性感染性心内膜炎，過粘調度症候群

などの全身症状を伴う。

肺高血圧を伴う心房中隔欠損の修復手術適応は，肺

体血流量比Qp/Qs＞1.3,肺血管抵抗値＜14単位で肺

血管拡張反応の残存例とされている。Eisenmenger

症候群でも，三尖弁前短絡と三尖弁後短絡では血行動

態が異なる。心房中隔欠損・Eisenmenger症候群で

は右室機能低下があり，右心室圧は全身血圧以上に高

く，著明な右室拡大を示す。左室は歪んで押しつぶさ

れた三日月状である。一方，心室中隔欠損・Eisen-

menger症候群では，心室中隔は平坦で左室はＤ型を

示すことが多い。また，右室・左室の壁肥厚は同程度，

右室機能は比 的正常である。

一般的に早期の心内修復術により，肺血管床は発育

が促され，肺高血圧症の進展を抑制する。しかし，一

部では修復術後数年～10数年後にも肺高血圧の新規発

症が見られることがある。

心血管修復術後の遺残症，続発症，合併症

先天性心疾患の長期生存に伴って，疾患毎の術後遠

隔期合併症が明らかとなってきている。小児期には適

切な手術が行われても，各疾患あるいは術式に特徴的

な形態・機能異常が年齢に伴い進行して，内科治療や

再手術を必要とすることがある。Fallot四徴症修復

術後の右室流出路狭窄や肺動脈弁逆流が，そのよい例

である。遺残症としては，房室中隔欠損症の房室伝導

障害，心房中隔欠損症や房室弁逆流に合併する心房粗

細動，大動脈二尖弁や大動脈縮窄に伴う大動脈拡張，

Fallot四徴症に合併する冠動脈走行異常，チアノー

ゼ性疾患の胆石があげられる。術後の続発症としては，

心房修復に伴う上室性不整脈，心室切開後の右脚ブロッ

クやリエントリー性心室頻拍，経皮的バルーン形成術

後の弁逆流，Fallot四徴症に対する右室流出路パッ

チ修復では弁輪を超える修復により弁逆流が起こり，

右室拡大や機能不全を生じる 。Jatene手術，Nor-

wood手術，Ross手術後は，進行性の大動脈拡張，

弁輪拡大，弁逆流を生じることがある。また，心内修

復に用いられた人工材料は経年的に石灰化することが

多く，導管は10-20年に一度導管置換術を要すること

が多いとされている。

妊娠出産管理

妊娠中は，経過とともに循環動態が変化する。循環

血漿量は妊娠初期から増加を始め，妊娠28週から32週

にほぼピークとなり，非妊娠時の1.5倍に達する。心

拍出量も同様の増加を示すが，妊娠前半では主に一回

拍出量が，後半では心拍数が増加することによって心

拍出量の増加が達成される。心疾患合併妊娠では，妊

娠に伴う母体の循環動態の変化により心機能が影響を

受ける可能性が高く，死亡する場合もある。それゆえ，

産科医，循環器内科医，麻酔科医や看護師を中心とす

るチームによる継続的な観察が必要である。不整脈・

心不全・血栓症に特に注意する。心疾患合併妊娠が判

明した場合，循環器内科医は心疾患の重症度に応じて

観察スケジュールを組み立てる。特に重症例では，妊

娠22週以降は２週毎の観察が望ましい。不整脈の頻度

は，27週頃から増加する場合や35週前後で増加する場

合がある。30週頃からは分娩待機管理入院が望ましく，

毎週循環器内科医による診察が必要となる。心エコー

検査は妊娠判明後に行い，妊娠26-28週頃に再検し，

分娩待機入院の時期を計画する。入院後の心エコー所

見は，安全で適切な分娩日を決めるための情報となる。

特にハイリスク妊娠では，入院安静でも心不全症状が

出現し，胎児の発育停止となるポイントが妊娠終了・

出産のタイミングとなる。胸部レントゲン写真は，妊

娠16週以降に施行することが望ましい。

分娩時には，子宮収縮に伴い約200-400ml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
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子宮による下大静脈の圧排が解除され，静脈還流が増

加する。さらに，産後の子宮収縮に伴って約1,000ml

の静脈還流増加がみられる。心疾患妊娠では，このよ

うな容量負荷の増大に対して代償不全発症に注意が必

要となる。

早期娩出児の予後は，妊娠32週以降の出産の場合，

生存率97％，障害発生率は１％となり，妊娠32週が

早期娩出の一つの目安となっている。

分娩方法については，一般に経腟分娩が帝王切開よ

り有害事象が少ないことが明らかであることから経腟

分娩が推奨されるが，一部の症例では帝王切開術が選

択される。明らかに帝王切開が望ましい病態としては，

上行大動脈の拡大を伴うMarfan症候群，ヘパリンコ

ントロール不良な機械弁症例とされるが，その他のハ

イリスク症例でも帝王切開を考慮する場合がある 。

経腟分娩では，母体負荷を軽減する目的で吸引や鉗子

分娩を行うことがある。中等度からハイリスク症例で

は，分娩後72時間はモニター管理を行う。一般に，分

娩後に元の安定した循環動態に戻るまでには4-6週間

を要するとされている。

妊娠出産に伴う心事故（肺水腫，持続性頻脈性不整

脈，徐脈，脳梗塞，心停止，心原性死亡）を発症する

４項目のリスク因子（①妊娠中の心臓合併症：心不

全・TIA・妊娠前の脳血栓，②妊娠前のNYHA機

能分類 - あるいはチアノーゼ，③左心閉塞病変：

大動脈弁狭窄，僧房弁狭窄，④体心室収縮機能低下：

駆出率＜40％）をそれぞれ１点として点数化すると，

心事故の発生率は０点で５％，１点で27％，２点以

上で75％とされている 。Eisenmegner症候群の妊

娠出産の予後は不良であり，1970年代は，母体死亡率

が52％であった 。Dalientoら の報告では22患者

39妊娠で，15例が人工妊娠中絶，14例が自然流産で30

％が帝王切開後死亡した。近年肺高血圧治療薬を用い

た妊娠管理も行われているが，母体予後は不良である。

チアノーゼ性心疾患の母体予後も不良で，23妊娠のう

ち13妊娠が心機能の低下を示し，７妊娠は心不全を発

症したとの報告がある 。また，チアノーゼ性心疾患

44患者96妊娠で，死亡１例，心合併症14例，心不全８

例と報告されている。Marfan症候群では，大動脈径

が40mm以上の大動脈拡張や僧房弁逆流がある場合

には，妊娠中のリスクが高い 。

胎児の予後規定因子については，母体のNYHA機

能分類 では胎児死亡率が30％とされており，母体

の高度チアノーゼは流早産と胎児死亡を引き起こしや

すい 。母体のヘマトクリット65％以上では，妊娠

の継続が難しい 。母体の動脈血酸素飽和度86-90％

では，児の生存率は50％以下，85％以下では12％と

されている 。チアノーゼ性心疾患の妊娠の分析結果

によると，自然流産51％，死産６％，早産16％，正

期産27％と高率に胎児合併症を認めた 。別の検討

においても，14％が死産，36％が子宮体内胎児発育

不全と同様の傾向である 。早産・子宮体内胎児発育

不全・新生児死亡を合わせた新生児合併症の解析では，

NYHA機能分類＞ またはチアノーゼと左室閉塞性

病変が有意な危険因子であった 。また，NYHA機

能分類 ， の心疾患患者（先天性心疾患72％）で，

子宮体内胎児発育不全は20％であった。さらに，心

疾患患者（NYHA機能分類 ～ 175人，NHYA機能

分類 ～ 32人，先天性心疾患11.5％）における早

産率は25％，子宮内胎児発育不全18％で，早産率と

低出生体重児はNYHA機能分類 ～ で有意に多い

と報告されている。Eisenmenger症候群は，児の予後

も不良で，早産率53-100％，新生児生存率75～92％と

されている。

妊娠が母児にとって危険であり，中絶・厳重な妊娠

管理，妊娠前に心内修復術の施行を考慮することが望

ましい疾患としては，①NYHA機能分類 以上，②

未修復のチアノーゼ性心疾患，③狭心症，④中等度

以上の左室流出路・流入路狭窄，⑤心機能低下（左

室駆出率＜40％），⑥Eisenmenger症候群，⑦大動

脈径が40mm以上のMarfan症候群，⑧機械弁，⑨

Fontan術後が挙げられる。これらの疾患群では専門

医と協力し，患者への十分な説明をしたうえで方針を

決定する必要がある。

人工妊娠中絶術に関しては，Eisenmenger症候群

の人工妊娠中絶（６-20週）で合併症は無かったとの

報告がある。心疾患合併では，出血による循環動態の

変化や感染性心内膜炎に注意する必要がある。麻酔法

に関しても，専門医と相談の上十分な検討が必要であ

る。妊娠12週以降の中期中絶では，分娩時と同様の管

理を要する。

遺 伝

先天性心疾患の親子間での発生頻度は，両親のいず

れかが先天性心疾患であれば，一般にその子供に先天

性心疾患が発生する頻度は高くなる。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，

その頻度は経験的に２-12％，父親の場合１-３％と
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報告されており，母親からの再発率が高い 。疾患別

では大動脈狭窄などの左心系の閉塞性疾患は率が高い。

非心臓手術

成人先天性心疾患は修復術後も，心不全，肺高血圧，

不整脈等の非心臓手術時の危険因子を伴うことが多い。

特に肺高血圧やチアノーゼを伴う場合にはリスクが高

く，周術期出血も多く，術前から瀉血が必要なことも

ある。非心臓手術をより安全に施行するためには，手

術侵襲の大きさと照らし合わせ，これらの危険因子を

術前から把握し，可能な限り除去することが重要であ

る 。心疾患以外に介在する危険因子としては，

高血圧，糖尿病，腎機能低下，肝機能低下，出血傾向，

胸郭変形による呼吸障害があり，日常から服薬中の抗

凝固薬も危険因子として注意しなければならない。非

心臓手術の周術期には，心不全，不整脈，肺高血圧の

コントロールが主体であるが，細菌性心内膜炎の予防

を忘れてはならない。

診療体制 診療施設

先天性心疾患患者は，成人期に入り年齢を重ねるに

連れ，遺残病変や続発症のために新たな様々な問題を

伴うことがある。患者の多くは全国の小児施設で外科

治療および経過観察を受けてきているが，①成人に

達すると小児科外来に受診しにくい，②入院が必要

になった場合に年齢制限があるため小児科病棟に入院

できない，③循環器内科には先天性心疾患に専門知

識のある医師が全国的に極めて少ない，等の理由から，

患者数は増加の一途にあるにもかかわらず，安心して

受診できる施設が整備されていない。

成人先天性心疾患を診療するに当たっては，個々の

特徴的な血行動態を十分に理解するとともに，新たに

出現する合併症，年齢に伴う生活習慣病の影響（肥満，

高血圧，糖尿病，動脈硬化，冠動脈疾患，消化器疾

患），再手術の適応，妊娠出産，社会自立とそのサポー

ト，精神心理学的な問題を総合的に診てゆかなくては

ならない。そのためには小児循環器内科医や循環器内

科医だけでなく，縦割りにできない複数の専門家の連

携に基づくハイブリッド型の診療体制を確立すること

が不可欠である。

ま と め

成人先天性心疾患は既に循環器診療の大きな一分野

になりつつある。患者は術後遠隔期の合併症や，生活

習慣病に基づく動脈硬化性疾患，一般成人と同様に悪

性腫瘍の発生リスクなど，様々な問題点を抱えている

ことが多く，診療には総合内科的視点が必要となる。

さらに，若年女性における妊娠出産に関係する問題や，

心療内科的サポートが必要な症例も多いため，診療に

は循環器内科のみではなく多職種が組織的に関わるこ

とが望ましい。地域の基幹病院が総合力を問われるこ

の領域の診療に関して，我々も今後力を入れて取り組

んでいきたい。
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