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Choussatの推奨基準から外れた機能的単心室成人例の検討
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【背景】 Fontan型手術（ F術）に至らずに成人期を迎えた機能的単心室（ FSV）への治療介入の選択は難し
い。今回、治療介入を検討するために行った心臓カテーテル検査（ Cath）で、 Choussatの肺血管に関する F術
推奨基準を外れた FSV成人例の臨床経過について報告する。【方法】当院で成人期に行った Cathで、 mPAP＞
15mmHg、または Rp＞4単位・ m2であった FSV患者8例（男3例）を対象とし、臨床症状、検査所見、治療経過
を調べた。【結果】診断は SRV4例、 DILV1例、 SLV1例、 TGA/MA1例、 TA1例。 Cathの適応は、チアノーゼ
の進行5例、 LVOTO進行1例、心不全1例、喀血1例であった。 Cath所見は mPAP 21±3.8mmHg、 Rp 3.1±
1.1単位・ m2であった。肺生検を4例に行い、2例は F術適応なしと診断され、手術介入せず。手術介入例6例のう
ち、 Glenn手術（ G術）先行が4例、うち2例は順行性肺血流を残し F術に到達した。一期的 F術例は2例、一例は
cTGA＋ PA症例で、 JR、 PSVTと心機能障害に対して ablationと CRT植込みを行い、肺生検結果を根拠とし
た。もう一例は抗リン脂質抗体陽性の SRV＋ PA症例 Aで、 Nonconfluent PAに対する肺動脈形成と PTA後も重
度チアノーゼが進行し、肺生検で肺小動脈内血栓を認めるたが、 F術可能と判断された。2例を G術後に低酸素血
症で、症例 Aを F術後に多臓器不全で失った。手術介入をしなかった2例は NYHA2度で変わりなし。 F術耐術3例
の術後観察期間は4.2±0.9年、 NYHA1度が2例、2度が1例で、術前より改善した。【考察】 G術後死亡例は
DKSを要する DILV例と SRV＋ PA例で、順行性肺血流がなく術後に著明な低酸素血症に陥った。肺生検結果次第
では一期的 F術が可能であったかもしれない。症例 Aは、 F術後の循環は保たれていたが、抗リン脂質抗体陽性に
関連した血栓症が予後に影響したと考えられる。【結論】 Choussatの推奨基準外の症例で、 G術後に順行性肺血
流を残せない場合、肺生検結果を根拠に一期的 F術を検討した方が良いと考えられる。


