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Track1

開会式

開会式（ I-OC）
7:40 AM - 7:50 AM  Track1

[I-OC]

シンポジウム | 働き方改革セッション

シンポジウム01（ I-S01）
働き方改革「私たちはどのように働くべきか」
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院）
座長:岩本 眞理（済生会横浜市東部病院こどもセンター 総合小児
科）
8:00 AM - 9:00 AM  Track1

小児循環器・心臓血管外科医の労働環境の実態
○岩本 眞理1,2, 松井 彦朗1,3, 圓尾 文子1,4, 栗嶋 クラ

ラ1, 岩朝 徹1,5 （1.日本小児循環器学会 働き方改革委

員会, 2.済生会横浜市東部病院 こどもセンター,

3.東京大学医学部 小児科, 4.加古川市民中央病院

心臓血管外科, 5.国立循環器病研究センター病院 小児

循環器科）

[I-S01-1]

医師の働き方改革：大学病院のジレンマ
○益田 宗孝1, 町田 大輔1, 合田 真海1, 鉾崎 竜範1,

渡辺 重朗1, 中野 祐介1, 若宮 卓也1, 菅野 憲太1,

志水 利之1, 仁田 学2, 岩本 眞理3 （1.横浜市立大学

心臓血管外科・小児循環器科, 2.横浜市立大学 循環

器・腎臓・高血圧内科, 3.済生会横浜市東部病院 小児

科）

[I-S01-2]

新生児医療の将来ビジョン策定における日本周産

期新生児医学会と日本新生児成育医学会の取り組

み
○高橋 尚人 （東京大学 医学部 小児科）

[I-S01-3]

よりよい働き方を目指して： 産婦人科における

取り組み
○木戸 道子 （日本赤十字社医療センター 第一産婦人

科）

[I-S01-4]

AEPC-YIA Session

AEPC-YIA Session（ I-YIA）

座長:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
9:30 AM - 10:00 AM  Track1

Hepatic Venous Oxygen Saturation As a Novel

Marker for Fontan Associated Liver Disorder
○Kanchi Saito, Hirofumi Saiki, Yurie Takizawa,

[I-YIA-1]

Satoshi Nakano, Shin Takahashi, Kotaro Oyama

（Department of Pediatrics, Iwate Medical

University School of Medicine）

Exercise-Induced Peripheral Venous

Hypertension inversely correlates to peak

VO2 in Fontan patients
○Shin Ono, Takuya Wakamiya, Yuuta Mizuno, Ken

Ikegawa, Takaaki Sugiyama, Shun Kawai, Ki-sung

Kim, Sadamitsu Yanagi, Hideaki Ueda （Kanagawa

Children's Medical Center, Pediatric

Cardiology（神奈川県立こども医療センター循環器内

科））

[I-YIA-2]

Influence of bronchus on the growth of major

aortopulmonary collateral arteries after

unifocalization
○Yujiro Ide（井出 雄二郎） （Kyoto University

Hospital, Department of Cardiovascular

Surgery（京都大学医学部附属病院心臓血管外科））

[I-YIA-3]

教育講演

教育講演01（ I-EL01）
スポンサード：テルモ株式会社
座長:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外
科）
10:10 AM - 11:10 AM  Track1

新しい発想や技術を臨床現場にどう持ち込むか：

Another EBM (Engineering Based Medicine) の活

用
○梅津 光生 （早稲田大学医療レギュラトリーサイエン

ス研究所）

[I-EL01]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー1（ I-LS01）
小児心臓血管外科領域における NO吸入療法－基本か
ら使用の現状まで－
座長:賀藤 均（国立研究開発法人 国立成育医療研究センター
院長）
スポンサード:マリンクロット ファーマ株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track1

小児心臓血管外科領域における NO吸入療法－基

本から使用の現状まで－
○櫻井 一 （独立行政法人地域医療機能推進機構 中京

病院 心臓血管外科 心臓血管外科部長）

[I-LS01-1]

会長講演

会長講演（ I-PL）
最良の血行動態を目指した先天性心疾患の三次元的再
構築 －若手医師に捧ぐ－



©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th
Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac

Surgery
座長:中村 譲（前 埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）
12:40 PM - 1:30 PM  Track1

最良の血行動態を目指した先天性心疾患の三次元的

再構築 －若手医師に捧ぐ－
○山岸 正明 （京都府立医科大学小児医療センター 小児心

臓血管外科）

[I-PL]

特別講演

特別講演01（ I-SL01）
紬織―自然との出会い―
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管
外科）
1:40 PM - 2:10 PM  Track1

紬織―自然との出会い―
○村上 良子 （公益社団法人 日本工芸会）

[I-SL01-1]

レジェンドレクチャー | 外科系

レジェンドレクチャー01（ I-LL01）
単心室外科治療の変遷と展望：福岡からのメッセージ
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院）
2:20 PM - 2:50 PM  Track1

単心室外科治療の変遷と展望：福岡からの

メッセージ
○角 秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科）

[I-LL01]

アート＆サイエンスレクチャー

アート＆サイエンスレクチャー01（ I-AS01）

座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管
外科）
3:00 PM - 3:20 PM  Track1

心臓発生について考えながら描く臨床解剖図――

臨床に役立つメディカルイラストレーションをめ

ざして――
○末次 文祥1,2 （佐賀大学医学部 生体構造機能学講座

解剖学・人類学分野）

[I-AS01]

PMDA「タウンホールミーティング」

PMDA「タウンホールミーティング」（ I-PMDA）
Off-label useの現状と機器開発促進に向けた期待
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管
外科）
座長:白土 治己（医薬品医療機器総合機構）
4:00 PM - 5:30 PM  Track1

Off-labelとは
○高橋 彩来 （医薬品医療機器総合機構 医療機器審査

第一部）

[I-PMDA-1]

デバイスラグから学んだ産官学連携の重要性[I-PMDA-2]

○横井 宏佳 （福岡山王病院 循環器センター）

Off-label useの現状と機器開発促進に向けた期

待　--医療現場での実情と問題提起（外科医の

視点から）--
○坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院）

[I-PMDA-3]

医療現場での実情と問題提起-先天性心疾患に対

するカテーテル治療における off-label use-
○富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心

疾患センター）

[I-PMDA-4]

小児医療機器に関する医療機関へのアンケート

調査
○三好 剛一1, 加藤 温子2, 藤井 隆成3, 金 成海4,

坂本 喜三郎5, 小林 徹1 （1.国立成育医療研究セン

ター, 2.国立循環器病研究センター 小児循環器内科,

3.昭和大学病院 小児・先天性心疾患センター,

4.静岡県立こども病院 循環器科, 5.静岡県立こども

病院 心臓血管外科）

[I-PMDA-5]

革新的医療機器条件付早期承認制度を活用した

医療機器開発
○北山 喜久美 （エドワーズライフサイエンス株式会

社 製品開発本部 臨床開発部）

[I-PMDA-6]

CHSS Japan

第1回 CHSS Japan手術手技研究会
6:30 PM - 8:30 PM  Track1

[I-CHSS]

Track2

パネルディスカッション | 学校検診・突然死

パネルディスカッション01（ I-PD01）
学校検診・突然死「心肺蘇生の普及啓発への地域と学
校での取り組み」
座長:三谷 義英（三重大学大学院医学系研究科 小児科学）
座長:太田 邦雄（金沢大学附属病院 小児科）
8:00 AM - 10:00 AM  Track2

【基調講演】学校における救命体制確立と救命

教育促進を願って
○三田村 秀雄 （立川病院 循環器内科）

[I-PD01-1]

学校における心肺蘇生教育の普及啓発ー新潟

PUSHの取り組み
○高橋 昌 （新潟大学大学院医歯学総合研究科 新潟地

域医療学講座 災害医学・医療人育成部門）

[I-PD01-2]

学校救急体制構築 「突然死ゼロ」＋「社会復帰

率100%」をめざして！
○檜垣 高史1,2,7, 太田 邦雄3,7, 高橋 昌4,7, 鈴木

[I-PD01-3]
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嗣敏5,7, 三谷 義英6,7, 宮田 豊寿1,2, 田代 良1,2,

森谷 友造1,2, 千阪 俊行1,2, 太田 雅明1,2, 高田 秀実
2 （1.愛媛大学大学院医学系研究科 地域小児・周産期

学, 2.愛媛大学大学院医学系研究科 小児科学,

3.金沢大学附属病院 小児科, 4.新潟大学大学院医歯

学総合研究科 新潟地域医療学講座 災害医学・医療人

育成部門, 5.大阪市立総合医療センター 小児不整脈

科, 6.三重大学医学部 小児科, 7.日本小児循環器学

会 社会制度エリア 蘇生科学教育委員会）

学校生徒に対する心肺蘇生教育をどうするか　

地域における取り組みを踏まえて
○犬飼 幸子1, 横山 岳彦1, 岩佐 充二2 （1.名古屋第

二赤十字病院 小児科, 2.名古屋西病院 小児科）

[I-PD01-4]

児童生徒の心臓性突然死ゼロに向けての山梨県

での取り組み -「親子で学ぶ心肺蘇生講座」に

ついて
○勝又 庸行1,2, 小泉 敬一1,3, 小鹿 学1,4 , 須長 祐人
1,5, 吉沢 雅史1,5, 河野 洋介1,5, 長谷部 洋平1,5,

喜瀬 広亮1,5, 戸田 孝子1,5, 犬飼 岳史1,5, 星合 美奈

子1,6 （1.Let's Save A Child in Yamanashi

Project, 2.山梨県立中央病院 新生児内科 , 3.山梨

県立中央病院 小児外科, 4.富士吉田市立病院 小児

科, 5.山梨大学医学部 小児科, 6.山梨県立中央病院

小児循環器病センター）

[I-PD01-5]

小児心室細動症例に対する治療戦略
○野々宮 瑞紀1, 連 翔太1, 戸田 紘一1, 小島 拓朗1,

葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1, 枡岡 歩2, 鈴木 孝明2, 住友

直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓

科, 2.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓外

科）

[I-PD01-6]

優秀演題 | 学校検診・突然死

優秀演題01（ I-OEP01）
心肺蘇生の普及啓発への地域と学校での取り組み
座長:三谷 義英（三重大学大学院医学系研究科 小児科学）
座長:太田 邦雄（金沢大学附属病院 小児科）
10:00 AM - 10:30 AM  Track2

小児生活習慣病予防健診の全国実態調査
○宮崎 あゆみ1, 五十嵐 登2, 村上 美也子3, 青木

真智子4 （1.高岡ふしき病院 小児科, 2.富山県立中

央病院 小児科, 3.むらかみ小児科アレルギークリ

ニック, 4.青木循環器内科小児科クリニック）

[I-OEP01-1]

小児期完全右脚ブロックの検討（第2報）：再

分極時間の評価には QT-QRS時間が重要である
○判治 由律香1, 松裏 裕行1, 川合 玲子1, 小澤 司2,

片山 雄三2, 中山 智孝3, 高月 晋一1 （1.東邦大学

[I-OEP01-2]

医療センター大森病院小児科, 2.東邦大学医療セン

ター大森病院心臓血管外科, 3.高知大学医学部付属

病院小児科）

学校 AEDの有効設置を目指して ーこうすれば

地域は動いたー
○柏木 孝介1, 檜垣 高史1, 山田 修三2, 奥 貴幸1,

伊藤 敏恭1, 宮田 豊寿1, 森谷 友造1, 千阪 俊行1,

太田 雅明1, 高田 秀実1, 江口 真理子1 （1.愛媛大

学大学院 医学系研究科 分子・機能領域 小児科学講

座, 2.愛媛大学医学部 医学科）

[I-OEP01-3]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー2（ I-LS02）
コンテグラ肺動脈用弁付きコンデュイットの国内にお
ける使用と成績
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院）
スポンサード:日本メドトロニック株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track2

コンテグラ牛頸静脈弁付きグラフトを用いた右

室流出路再建の中期成績：日本における多施設

研究
○帆足 孝也 （国立循環器病研究センター）

[I-LS02-1]

コンテグラ挿入術の実際
○笠原 真悟 （岡山大学大学院 医歯薬学総合研究科）

[I-LS02-2]

シンポジウム | 肺循環

シンポジウム02（ I-S02）
肺循環「6th World Symposium on PH 2018を、どう解
釈し、どう活かすべきか？」
座長:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター）
座長:中山 智孝（高知大学医学部 小児思春期医学）
3:30 PM - 6:00 PM  Track2

【基調講演】 Pediatric PH on 6th

WSPH2018のポイント
○土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター）

[I-S02-1]

Treatment response and prognosis of

pulmonary arterial hypertension with

coincidental congenital heart disease
○高月 晋一 （東邦大学医療センター大森病院 小児

科）

[I-S02-2]

Hemodynamic definitions at rest/on exercise

and treat/repair at present
○中山 智孝 （高知大学医学部小児思春期医学）

[I-S02-3]

周産期障害と肺発達成長障害に関連する小児肺高

血圧の臨床像
○澤田 博文1,2, 三谷 義英1, 淀谷 典子1, 大橋 啓之1,

大下 裕法1,3, 大槻 祥一郎1, 大矢 和伸1, 坪谷 尚季1,

[I-S02-4]
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早川 豪俊1, 丸山 一男1, 平山 雅浩1 （1.三重大学医

学部小児科学, 2.三重大学医学部麻酔集中治療学,

3.名古屋市立大学医学部小児科学）

“肺動脈性”肺高血圧症の境界線は、私達が想像し

ていた以上に曖昧である ― PAH with overt

features of PVOD/PCH involvement―
○永井 礼子1,2, 佐藤 逸美1, 白石 真大1, 佐々木 大輔
1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人1 （1.北海道大学小

児科, 2.東京女子医科大学循環器小児・成人先天性心

疾患科）

[I-S02-5]

Complex congenital heart disease in Group 5

PH
○岩朝 徹, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター

小児循環器内科）

[I-S02-6]

小児肺高血圧症(PH)の診断と治療：欧州小児肺血

管疾患ネットワーク(EPPVDN)合意声明2019年改訂

版
○Sallmon Hannes1,4, Koestenberger Martin2,4,

Hansmann Georg3,4 （1.シャリテ・ベルリン大学病院

小児循環器部門, 2.グラーツ医科大学 小児科 小児循

環器部門, 3.ハノーバー医科大学 小児循環器・集中治

療部門, 4.欧州小児肺血管疾患ネットワーク）

[I-S02-7]

小児3群肺高血圧症に対する治療内容と効果の検

討
○加藤 太一1, 深澤 佳絵1, 山本 英範1, 沼口 敦2,

伊藤 美春3, 齊藤 明子3, 佐藤 義朗3, 内田 広夫4,

早川 昌弘3 （1.名古屋大学大学院医学系研究科 小児科

学, 2.名古屋大学医学部附属病院 救急科, 3.名古屋大

学医学部附属病院 総合周産期母子医療センター新生児

部門, 4.名古屋大学大学院医学系研究科 小児外科学）

[I-S02-8]

Track3

シンポジウム | 新しい手術方法の開発

シンポジウム03（ I-S03）
新しい手術方法の開発「治療から再生へー再生医療の
進歩」
座長:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外
科）
座長:上野 高義（大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科）
8:00 AM - 9:30 AM  Track3

【基調講演】 Toward next generation of

tissue engineered vascular graftsfor

pediatric heart surgery
○新岡 俊治1,2 （1.Nationwide Children's Hospital,

2.オハイオ州立大学胸部心臓外科）

[I-S03-1]

小児心不全に対する再生医療の Update[I-S03-2]

○平井 健太1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1,

栄徳 隆裕1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 原 真祐子1,

笠原 真悟2, 王 英正3 （1.岡山大学病院 小児循環器

科, 2.岡山大学病院 心臓血管外科, 3.岡山大学病院

新医療研究開発センター 再生医療部）

In Vivo Tissue-Engineered Vascular Graftを用

いた肺動脈形成術の中期成績
○中辻 拡興1, 山岸 正明1, 前田 吉宜1, 板谷 慶一1,

藤田 周平1, 本宮 久之1, 神田 圭一2, 夜久 均2

（1.京都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血

管外科, 2.京都府立医科大学 心臓血管外科）

[I-S03-3]

小児重症心不全に対する再生治療の可能性と未来
○荒木 幹太1, 上野 高義1, 金谷 知潤1, 奥田 直樹1,

渡邊 卓次1, 富永 佑児1, 石井 良2, 石田 秀和2, 成田

淳2, 宮川 繁1, 澤 芳樹1 （1.大阪大学大学院 医学系

研究科 心臓血管外科, 2.大阪大学大学院 医学系研究

科 小児科）

[I-S03-4]

トランスレーショナルリサーチとしての心筋再生

医療研究
○馬場 志郎 （京都大学大学院医学研究科 発生発達医

学講座 発達小児科学）

[I-S03-5]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー3（ I-LS03）
小児循環器疾患におけるインターベンション治療医の
役割と取り組み
座長:富田 英（昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患セン
ター 教授）
スポンサード:日本ストライカー株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track3

大学病院におけるインターベンション治療医の

役割と術者育成の取り組み
○馬場 志郎 （京都大学医学部附属病院 小児科）

[I-LS03-1]

地域基幹病院におけるインターベンション治療

医の役割と術者育成の取り組み
○安田 和志 （あいち小児保健医療総合センター 循環

器科）

[I-LS03-2]

会長要望セッション | 純型肺動脈閉鎖症

会長要望セッション01（ I-YB01）
純型肺動脈閉鎖症に対する内科的・外科的治療戦略
座長:芳村 直樹（富山大学医学部 第1外科）
座長:星野 健司（埼玉県立小児医療センター 循環器科 ）
3:30 PM - 5:00 PM  Track3

純型肺動脈閉鎖における冠動脈右室瘻の分類
○栄徳 隆裕1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子
1, 今井 祐喜1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 平井 健太1,

[I-YB01-1]
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笠原 真悟2, 小谷 恭介2 （1.岡山大学大学院医歯薬総

合研究科 小児循環器科, 2.岡山大学大学院医歯薬総

合研究科 心臓血管外科）

当院における PA,IVSに対する積極的 PTPVへの

取り組み
○吉井 公浩1, 佐藤 純1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1,

西川 浩1, 野中 利通2, 櫻井 寛久2, 櫻井 一2, 大橋

直樹1 （1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児

循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセンター

心臓血管外科）

[I-YB01-2]

新生児三尖弁輪径を基準にした純型肺動脈閉

鎖・重症肺動脈弁狭窄症に対する治療法の選

択：25年の中期成績をもとに
○三木 康暢1, 田中 敏克1, 堀口 祥1, 林 賢1, 久保

慎吾1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 小川 禎治1, 富永

健太1, 城戸 佐知子1, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こど

も病院 循環器科, 2.兵庫県立こども病院 心臓血管外

科）

[I-YB01-3]

純型肺動脈閉鎖の長期予後：積極的二室修復と

その遠隔期再介入
○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平
1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 松田 健作2, 藤本 智子2,

落合 由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血

管外科）

[I-YB01-4]

純型肺動脈閉鎖症における one and one-half

repairの役割～フォンタン関連臓器障害を予防

しうるか～
○齋藤 寛治1, 齋木 宏文1, 豊島 浩志1, 辻 重人2,

滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 猪飼

秋夫2,3, 小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講

座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科学講座, 3.静岡県

立こども病院 心臓血管外科）

[I-YB01-5]

純型肺動脈閉鎖症に対する Fontan術後成績
○小田 晋一郎, 中野 俊秀, 安東 勇介, 合田 真海,

岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角

秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科）

[I-YB01-6]

純型肺動脈閉鎖術後の成人期予後についての検

討
○杜 徳尚1, 小谷 恭弘2, 赤木 禎治1, 黒子 洋介2,

馬場 健児3, 大月 審一3, 笠原 真悟2, 伊藤 浩1

（1.岡山大学 循環器内科, 2.岡山大学 心臓血管外

科, 3.岡山大学 小児循環器科）

[I-YB01-7]

第34回不整脈勉強会

第34回不整脈勉強会（ I-HRS）
6:30 PM - 8:30 PM  Track3

[I-HRS-01]

Track4

Special Lecture

Special Lecture（ I-SPL）
Historical Perspectives and Update in
Transcatheter Pulmonary Valve Therapies for RVOT
disease
座長:富田 英（昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患セン
ター）
8:30 AM - 9:30 AM  Track4

Historical Perspectives and Update in

Transcatheter Pulmonary Valve Therapies for

RVOT disease
○John P. Cheatham

[I-SPL-01]

会長要望セッション | 右室流出路

会長要望セッション02（ I-YB02）
右室流出路再建：インターベンションと外科治療
座長:櫻井 一（中京病院 心臓血管外科）
座長:杉山 央（聖隷浜松病院 小児循環器科）
コメンテーター:John P. Cheatham（ Nationwide Children's
Hospital &The Ohio State University）
9:50 AM - 11:10 AM  Track4

Fallot四徴心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換

術時における右室拘束性障害
○富永 佑児, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹,

荒木 幹太, 渡邊 卓次, 澤 芳樹 （大阪大学 医学系

研究科 心臓血管外科学）

[I-YB02-1]

4D flow MRIでの血行動態評価に基づく成人期右

室流出路再治療介入
○板谷 慶一1, 山岸 正明2, 前田 吉宣2, 藤田 周平2,

本宮 久之2, 中辻 拡興2, 森地 裕子1, 瀧上 雅雄3,

中西 直彦3, 的場 聖明3, 夜久 均1 （1.京都府立医科

大学 心臓血管外科・心臓血管血流解析学講座,

2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科, 3.京都府立

医科大学 循環器内科）

[I-YB02-2]

Primary Outcomes of The Harmony

Transcatheter Pulmonary Valve Pivotal Trial
○藤本 一途1, 坂口 平馬1, 神崎 秀明2, 小林 順二郎3

（1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科,

2.国立循環器病研究センター 心不全科, 3.国立循環

器病研究センター 心臓血管外科）

[I-YB02-3]

右室流出路導管狭窄に対する経皮的ダブルバ

ルーン拡大術の効果
○高梨 浩一郎, 金 成海, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介,

[I-YB02-4]
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芳本 潤, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦 （静岡

県立こども病院 循環器科）

当院における湾曲型小口径 Nunn弁付き導管によ

る右室流出路再建術の中期成績
○村上 優, 大嶋 義博, 松久 弘典, 日隈 智憲, 松島

峻介, 長谷川 翔大, 和田 侑星 （兵庫県立こども病

院）

[I-YB02-5]

右室流出路再建における bulging sinus付き

fan-shaped ePTFE valved conduit 1788本の遠

隔成績（本邦65施設共同研究）
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一,

藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医療

センター 小児心臓血管外科）

[I-YB02-6]

脱細胞化ホモグラフトを用いた右室流出路再建

術の検討
○小野 正道1, ホラ ユルゲン1, ハグル クリスチャン
2, ボティッヒ ディトマ3, ザリコシュ ザミア3, ハベ

リッヒ アクセル3 （1.ドイツ心臓センターミュンヘン

小児心臓外科, 2.ミュンヘン大学 心臓外科,

3.ハノーファー医科大学 胸部心臓血管移植外科）

[I-YB02-7]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー4（ I-LS04）
鎮静、鎮痛におけるモニタリングの重要性
座長:阪井 裕一（埼玉医科大学総合医療センター 小児科）
スポンサード:株式会社フィリップス・ジャパン
11:30 AM - 12:20 PM  Track4

鎮静、鎮痛におけるモニタリングの重要性
○久我 修二 （医療法人藤本育成会 大分こども病院

小児科）

[I-LS04-1]

パネルディスカッション | 不整脈

パネルディスカッション02（ I-PD02）
不整脈「最新の遺伝性不整脈の臨床」
座長:大野 聖子（国立循環器病研究センター 分子生物学部）
座長:青木 寿明（大阪母子医療センター 小児循環器科）
3:30 PM - 5:30 PM  Track4

【基調講演】遺伝性不整脈の遺伝学的検査結果

を臨床現場で活用するために
○大野 聖子1,2 （1.国立循環器病研究センター 分子生

物学部, 2.滋賀医科大学 循環器内科）

[I-PD02-1]

QT延長症候群（1型ー3型）
○吉永 正夫 （鹿児島医療センター 小児科）

[I-PD02-2]

QT延長症候群1-3型以外の臨床的特徴
○小澤 淳一1, 大野 聖子2, 堀江 稔3, 斎藤 昭彦1

（1.新潟大学 小児科, 2.国立循環器病研究センター

分子生物学部, 3.滋賀医科大学 アジア疫学研究セン

[I-PD02-3]

ター）

Catecholaminergic polymorphic ventricular

tachycardia（ CPVT）診療の実際
○吉田 葉子 （大阪市立総合医療センター 小児不整脈

科）

[I-PD02-4]

ブルガダ症候群の基礎・臨床 update
○今村 知彦, 牧山 武 （京都大学大学院医学研究科

循環器内科）

[I-PD02-5]

優秀演題 | 不整脈

優秀演題02（ I-OEP02）
最新の遺伝性不整脈の臨床
座長:大野 聖子（国立循環器病研究センター 分子生物学部）
座長:青木 寿明（大阪母子医療センター）
5:30 PM - 6:00 PM  Track4

遺伝性 QT延長症候群2型の運動負荷心電図の特

徴
○杉谷 雄一郎, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平,

土井 大人, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児科）

[I-OEP02-1]

Fontan (TCPC) 変換術後の心房性頻拍症に対す

る心房抗頻拍ペーシングの有効性
○竹内 大二1, 豊原 啓子1, 杉山 央1, 新川 武史2,

庄田 守男3 （1.東京女子医大病院 循環器小児/成人

先天性心疾患科, 2.東京女子医大病院 心臓血管外

科, 3.東京女子医大病院 循環器内科）

[I-OEP02-2]

Frequent PVCが小児期心機能に与える影響 ～

Apical shakeの役割～
○長友 雄作, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村

大亮, 福岡 将司, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田 弾,

山村 健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）

[I-OEP02-3]

Track5

パネルディスカッション | 心筋症

パネルディスカッション03（ I-PD03）
心筋症「慢性心筋炎を考え直す」
座長:今中 恭子（三重大学大学院 医学系研究科修復再生病理学）
座長:安田 和志（あいち小児保健医療総合センター 循環器科）
8:00 AM - 10:00 AM  Track5

Viral Myocarditis in the Pediatric

Population in the USA
○Shelley D. Miyamoto （University of Colorado

Anschutz Medical Campus and Children's Hospital

Colorado）

[I-PD03-1]

慢性心筋炎と炎症性拡張型心筋症
○今中 恭子 （三重大学 医学系研究科 修復再生病理

学）

[I-PD03-2]
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慢性心筋炎と拡張型心筋症： INDICATE

studyから
○大郷 恵子 （国立循環器病研究センター 病理部）

[I-PD03-3]

小児の慢性心筋炎
○廣野 恵一 （富山大学 医学部 小児科）

[I-PD03-4]

小児重症拡張型心筋症における慢性心筋炎の存

在 ～ Is it idiopathic? or inflammatory?～
○石田 秀和1, 成田 淳1, 石井 良1, 江見 美杉1, 石垣

俊1, 吉原 千華1, 平 将生2, 上野 高義2, 澤 芳樹2,

小垣 滋豊3, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院 医学系

研究科 小児科学, 2.大阪大学大学院 医学系研究科

心臓血管外科学, 3.大阪府立急性期・総合医療セン

ター 小児科新生児科）

[I-PD03-5]

優秀演題 | 心筋症

優秀演題03（ I-OEP03）
慢性心筋炎を考え直す
座長:今中 恭子（三重大学大学院医学系研究科 修復再生病理学）
座長:安田 和志（あいち小児保健医療総合センター 循環器科）
10:00 AM - 10:30 AM  Track5

パルボウイルス感染が疑われた重症心不全女児

の考察
○福山 緑1, 坂口 平馬1, 小森 元貴2, 帆足 孝也2,

大郷 恵子3, 植田 初江3, 今留 謙一5, 市川 肇2,

福嶌 教偉4, 白石 公1, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器

病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研

究センター 小児心臓外科, 3.国立循環器病研究セン

ター 病理診断部, 4.国立循環器病研究センター

移植医療部, 5.国立成育医療研究センター 高度感染

症診断部/高度先進医療研究室）

[I-OEP03-1]

著明な肺高血圧を合併し発症後早期に診断し得

たミトコンドリア心筋症の1例
○戸田 孝子, 須長 祐人, 吉沢 雅史, 河野 洋介,

喜瀬 広亮, 中根 貴弥, 犬飼 岳史 （山梨大学 医学

部 小児科）

[I-OEP03-2]

TBX5 R264Kは拡張型心筋症の一因となり心筋内

の ACTA1を代償性に増加させる
○宮尾 成明, 寶田 真也, 岡部 真子, 仲岡 英幸,

小栗 真人, 伊吹 圭二郎, 小澤 綾佳, 廣野 恵一

（富山大学 医学部 小児科）

[I-OEP03-3]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー5（ I-LS05）
The Gore ASSURED Clinical Study： PIVOTAL Study
results plus Nearly 18 months of FDA APPROVAL
座長:赤木 禎治（岡山大学病院 循環器内科）
スポンサード:日本ゴア合同会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track5

The Gore ASSURED Clinical Study： PIVOTAL

Study results plus Nearly 18 months of FDA

APPROVAL
○Gareth J. Morgan （Children's Hospital

Colorado）

[I-LS05-1]

多領域専門職部門シンポジウム | 移行支援

多領域専門職部門シンポジウム01（ I-TRS01）
小児と成人の事例で考える移行支援
座長:山村 健一郎（九州大学病院 小児科）
座長:吉田 佳織（大阪母子医療センター）
3:30 PM - 5:30 PM  Track5

【基調講演】循環器内科医から見た移行医療
○元木 博彦 （信州大学 医学部 循環器内科学教室

成人先天性心疾患センター）

[I-TRS01-1]

成人看護の立場から考える移行支援
○鈴木 姿子, 近藤 佳代子 （横浜市立大学附属病院

看護部）

[I-TRS01-2]

移行期外来の現状と課題～移行期クリニカルパ

スの効果的な活用に向けて～
○土田 美由紀1, 伊織 圭美2, 青木 智子3, 三輪 富士

代4 （1.福岡市立こども病院 看護部, 2.福岡市立こ

ども病院 看護部, 3.福岡市立こども病院 看護部,

4.福岡市立こども病院 看護部）

[I-TRS01-3]

成人移行期（思春期）にある患者への支援と課

題：意思決定支援を中心に
○権守 礼美 （榊原記念病院 看護部管理室）

[I-TRS01-4]

成人移行期（学童期）にある患者への支援と課

題：こどものセルフケアから考える移行期支援
○西川 菜央 （関西医科大学 看護学部）

[I-TRS01-5]

第23回 日本小児心血管分子医学研究会

第23回 日本小児心血管分子医学研究会（ I-PCM）
6:30 PM - 8:30 PM  Track5

[I-PCM-01]

Track6

パネルディスカッション | カテーテルインターベンション

パネルディスカッション04（ I-PD04）
カテーテルインターベンション「心房中隔欠損カ
テーテル治療の限界点」
座長:須田 憲治（久留米大学医学部 小児科）
座長:中川 直美（広島市立広島市民病院循環器 小児科）
8:00 AM - 10:00 AM  Track6

【基調講演】 State of the Art and Future[I-PD04-1]
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Directions for ASD Closure
○Gareth J Morgan （The Heart Institute,

Children's Hospital of Colorado / University of

Colorado, School of Medicine / Department of

Cardiology, University of Colorado Hospital）

複雑な形態の心房中隔欠損症を安全に閉鎖する

ための治療戦略
○関 満1, 片岡 功一1,2, 古井 貞浩1, 福井 沙織1,

鈴木 峻1, 横溝 亜希子1, 岡 健介1, 佐藤 智幸1, 河田

政明3, 山形 崇倫1 （1.自治医科大学とちぎ子ども医

療センター 小児科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医

療センター 小児手術・集中治療部, 3.自治医科大学

とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外

科）

[I-PD04-2]

体重15kg以下の小児に対する経皮的心房中隔欠

損閉鎖術の安全性と有効性
○鍵山 慶之1,2, 籠手田 雄介2, 井上 忠2, 前田 靖人2,

高瀬 隆太2, 寺町 陽三2, 家村 素史1,2, 須田 憲治2

（1.聖マリア病院 小児循環器内科, 2.久留米大学

小児科）

[I-PD04-3]

7歳未満の小児例における経皮的心房中隔欠損閉

鎖術の有効性と限界
○上田 秀明, 柳 貞光, 水野 雄太, 池川 健, 杉山

隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成

（神奈川県立こども医療センター 循環器内科）

[I-PD04-4]

心房中隔欠損症カテーテル治療前の経食道エ

コー検査の有用性と限界－手術症例からの考察
○吉田 修一朗1, 佐藤 純1, 吉井 公浩1, 武田 紹1,

西川 浩1, 大橋 直樹1, 小坂井 基史2, 櫻井 寛久2,

野中 利通2, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こども

ハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こど

もハートセンター 心臓血管外科）

[I-PD04-5]

バルサルバ洞側をフレア形態にして Figulla

Flex IIを留置した大動脈縁欠損を伴う心房中隔

欠損患者の中期転帰
○北野 正尚, 藤本 一途, 加藤 温子, 黒嵜 健一

（国立循環器病研究センター 小児循環器科内科）

[I-PD04-6]

優秀演題 | カテーテルインターベンション

優秀演題04（ I-OEP04）
心房中隔欠損カテーテル治療の限界点
座長:須田 憲治（久留米大学医学部 小児科）
座長:中川 直美（広島市立広島市民病院循環器 小児科）
10:00 AM - 10:30 AM  Track6

経皮的心房中隔欠損閉鎖術後の経時的心腔リモ

デリングと遠隔期合併症の関連

[I-OEP04-1]

○土井 大人, 宗内 淳, 渡邉 まみ江, 杉谷 雄一郎,

松岡 良平, 江崎 大起 （九州病院 小児科）

Fontan手術後 fenestrationの経カテーテル的

デバイス閉鎖における適応基準の考察
○川崎 有希1,2, 佐々木 赳1,2, 小林 大介2 （1.大阪

市立総合医療センター 小児循環器内科, 2.ミシガン

小児病院 循環器科）

[I-OEP04-2]

経皮的肺動脈絞扼拡大術の検討
○富田 英, 藤井 隆成, 柿本 久子, 大山 伸雄, 清水

武, 長岡 孝太, 山口 英貴, 籏 義仁, 樽井 俊,

宮原 義典, 石野 幸三 （昭和大学病院 小児循環

器・成人先天性心疾患センター）

[I-OEP04-3]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー6（ I-LS06）
胎児心機能評価-最新のシステムを含めて-
座長:黒嵜 健一（国立循環器病研究センター 小児循環器部）
スポンサード:キヤノンメディカルシステムズ株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track6

Aplio　i-series最新の画像診断機器の使用経験
○稲村 昇 （近畿大学医学部 小児科学教室）

[I-LS06-1]

多領域専門職部門シンポジウム | 小児重症心不全におけるリハビリテーショ
ン

多領域専門職部門シンポジウム02（ I-TRS02）
小児重症心不全：補助人工心臓装着患児におけるリハ
ビリテーションの力 ‐その実践と多領域のサ
ポート‐
座長:平田 康隆（東京大学医学部附属病院 心臓外科）
座長:南 茂（大阪大学医学部附属病 院医療技術部臨床工学部門・臨
床工学部）
3:30 PM - 5:00 PM  Track6

東京大学病院における小児重症心不全患者のリ

ハビリテーション -心身の発達を目指して-
○天尾 理恵1, 平田 康隆2, 益澤 明広2, 浦田 晋3,

中野 克俊3, 犬塚 亮3, 小野 稔2, 唐沢 康暉1, 芳賀

信彦1 （1.東京大学医学部附属病院 リハビリ

テーション部, 2.東京大学医学部附属病院 心臓外

科, 3.東京大学医学部附属病院 小児科）

[I-TRS02-1]

VAD装着患児における理学療法の方針と実

践-大阪大学医学部附属病院-
○鎌田 理之1, 橋田 剛一1, 松本 ゆかり1, 神田 龍馬
1, 佐原 亘1, 南 茂2, 金谷 知潤3, 平 将生3, 上野

高義3, 澤 芳樹3 （1.大阪大学 医学部附属病院 リハ

ビリテーション部, 2.大阪大学 医学部附属病院

臨床工学部, 3.大阪大学大学院 医学系研究科 心臓

血管外科学）

[I-TRS02-2]

当院における小児用体外式補助人工心臓装着患[I-TRS02-3]
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者に対するリハビリテーションの経験
○高木 敏之1, 五十嵐 悠華1, 近田 光明1, 戸田 紘一
3, 牧田 茂2, 枡岡 歩3 （1.埼玉医科大学国際医療セ

ンター リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大

学国際医療センター 心臓リハビリテーション科,

3.埼玉医科大学国際医療センター 重症心不全心臓移

植センター）

ICUにおける体外式 VAD装着患児のリハビリ

テーションをスムーズに行うための多職種連携
○竹添 麻貴 （東京女子医科大学病院 看護部 東2階I

CU）

[I-TRS02-4]

小児重症心不全：補助人工心臓装着患児におけ

るリハビリテーションの力 ‐その実践と多領

域のサポート‐
○村辻 雄大1, 南 茂1, 吉田 幸太郎1, 工藤 寛子1,

楠本 繁崇1, 高階 雅紀1, 吉田 靖2, 金谷 知潤3, 平

将生3, 上野 高義3, 澤 芳樹3 （1.大阪大学医学部附

属病院臨床工学部, 2.大阪大学大学院医学系研究科

保健学専攻先進臨床工学共同研究講座, 3.大阪大学

大学院医学系研究科外科学講座心臓血管外科学）

[I-TRS02-5]

Track7

シンポジウム | 分子医学・再生医療・心臓血管発生

シンポジウム04（ I-S04）
分子医学・再生医療・心臓血管発生「先天性心疾患の
理解・治療・予防につなげる臨床心臓発生学」
座長:横山 詩子（東京医科大学 細胞生理学分野）
座長:古道 一樹（慶應義塾大学医学部 小児科）
座長:山岸 敬幸（慶應義塾大学医学部 小児科）※I-S04-1基調講演
担当
8:00 AM - 10:00 AM  Track7

【基調講演】 Impact, benefit and safety of

mitochondrial transplantation for myocardial

protection and its potential application for

the pediatric cardiology
○James D. McCully （Boston Children's

Hospital/Harvard Medical School）

[I-S04-1]

心臓神経堤細胞の世界
○山岸 敬幸 （慶應義塾大学 医学部 小児科）

[I-S04-2]

心筋細胞発生研究と臨床
○八代 健太1, 榊 真一郎1,2, 井上 聡1,3 （1.京都府立

医科大学 大学院医学研究科 生体機能形態科学,

2.東京大学 大学院医学系研究科 小児科学, 3.京都府

立医科大学 大学院医学研究科 小児科学）

[I-S04-3]

Fibulin-1は内膜肥厚部で細胞外基質を統合

し、動脈管の解剖学的閉鎖を促進する

[I-S04-4]

○伊藤 智子1, 中川路 太一1,2, 齋藤 純一1, 二町 尚樹
1, 益田 宗孝1,2, 麻生 俊英3, 石川 義弘1, 横山 詩子
1,4 （1.横浜市立大学 循環制御医学, 2.横浜市立大学

外科治療学, 3.神奈川こども医療センター 心臓血管外

科, 4.東京医科大学 細胞生理学）

心房特異的 Pitx2c過剰発現は洞結節の機能を低

下させる
○馬場 俊輔1,2, 赤池 徹1, 新庄 聡子3, 南沢 享1

（1.東京慈恵会医科大学 細胞生理学講座, 2.東京慈恵

会医科大学 小児科学講座, 3.パドバ大学 生物学講

座）

[I-S04-5]

TMEM260遺伝子異常を認めた総動脈幹症(Truncus

arteriosus:TA)の同胞例
○高瀬 隆太1, 清松 光貴1, 井上 忠1, 前田 靖人1,

鍵山 慶之1, 財満 康之2, 籠手田 雄介1, 庄嶋 賢弘2,

渡邊 順子1, 吉浦 考一郎3, 須田 憲治1 （1.久留米大

学 医学部 小児科学教室, 2.久留米大学 医学部 外科

学講座, 3.長崎大学 原爆後障害医療研究所 人類遺伝

学研究分野）

[I-S04-6]

ABL1変異は先天性心疾患を伴う症候群の原因とな

る～エクソーム解析と質量分析法を応用した遺伝

性心室中隔欠損症の網羅的病態解明～
○山本 英範1, 早野 聡1,2, 奥野 友介3, 小野田 淳人4,

加藤 耕治5, 長井 典子6, 深澤 佳絵1, 齋藤 伸治5,

高橋 義行1, 加藤 太一1 （1.名古屋大学大学院医学系

研究科 小児科学, 2.中東遠総合医療センター 小児科,

3.名古屋大学医学部附属病院 先端医療臨床研究支援セ

ンター, 4.名古屋大学医学部附属病院 総合周産期母子

医療センター 新生児部門, 5.名古屋市立大学大学院医

学系研究科 新生児・小児医学分野, 6.岡崎市民病院

小児科）

[I-S04-7]

優秀演題 | 分子医学・再生医療・心臓血管発生

優秀演題05（ I-OEP05）
先天性心疾患の理解・治療・予防につなげる臨床心臓
発生学
座長:横山 詩子（東京医科大学 細胞生理学分野）
座長:山岸 敬幸（慶應義塾大学医学部 小児科）
10:00 AM - 10:30 AM  Track7

小児心筋症における心筋線維芽細胞の生理機能

ならびに病態関与の解析
○水流 宏文1, 石田 秀和1, 杉辺 英世1, 桂木 慎一1,

石井 良1, 成田 淳1, 上野 高義2, 小垣 滋豊3, 澤

芳樹2, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院医学系研究科

小児科学, 2.大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管

外科学, 3.大阪急性期・総合医療センター）

[I-OEP05-1]
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患者由来 iPS細胞を用いた HOIL-1L欠損症にお

ける拡張型心筋症発症の機序解明
○赤木 健太郎, 馬場 志郎, 吉永 大介, 松田 浩一,

平田 拓也, 滝田 順子 （京都大学医学部附属病院

小児科）

[I-OEP05-2]

BMPR2変異はラット肺高血圧モデルにおいて進

行期の病態と生命予後を悪化させ

る-CRISPR/Cas9ゲノム編集ラットを用いた検

討-
○澤田 博文1,2, Kabwe Jane C2, 三谷 義英2, 大下

裕法2, 淀谷 典子2, 大橋 啓之2, 大矢 和伸2, 坪谷

尚季2, 丸山 一男1, 平山 雅浩2 （1.三重大学 医学

部 麻酔集中治療学, 2.三重大学 医学部 小児科学）

[I-OEP05-3]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー7（ I-LS07）
劇症型心筋炎に対する新たな治療ストラテジー -
IMPELLA　補助循環用ポンプカテーテルの有用性・可
能性-
座長:安河内 聰（長野県立こども病院循環器センター）
スポンサード:日本アビオメッド株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track7

○朔 啓太 （国立循環器病研究センター研究所）

[I-LS07-1]

○戸田 宏一 （大阪大学医学部附属病院）

[I-LS07-2]

日本小児循環器学会-日本心臓病学会ジョイントシンポジウム

日本小児循環器学会-日本心臓病学会ジョイントシン
ポジウム（ I-JSSJS）
修正大血管転位症：外科治療から成人期の心不全治療
まで
座長:安河内 聰（長野県立こども病院 循環器センター）
座長:庄田 守男（東京女子医科大学 循環器内科）
3:30 PM - 4:30 PM  Track7

修正大血管転位の心エコー評価 ー治療方針に

心エコーが果たす役割ー
○新居 正基 （静岡県立こども病院 循環器科）

[I-JSSJS-1]

修正大血管転位の治療戦略と心臓 MRI
○石川 友一 （福岡市立こども病院 循環器科）

[I-JSSJS-2]

成人期の修正大血管転位症に合併する解剖学的

右室機能不全と三尖弁閉鎖不全症
○坂本一郎1, 石北綾子1, 西崎晶子1, 梅本真太郎1,

永田弾2, 山村健一郎2, 園田拓道3, 塩瀬明3, 筒井裕

之1 （1九州大学病院 循環器内科, 2九州大学病院

[I-JSSJS-3]

小児科, 3九州大学病院 心臓血管外科）

修正大血管転位症における不整脈管理
○庄田 守男 （東京女子医科大学循環器内科 先進電

気的心臓制御研究部）

[I-JSSJS-4]

EXCOR講習会

EXCOR講習会（ I-EXCOR01）
日本小児循環器学会・日本臨床補助人工心臓研究会共
催 小児用補助人工心臓研修セミナー
5:00 PM - 9:00 PM  Track7

[I-EXCOR01]

Mon. Nov 23, 2020

Track1

医療安全講習会

医療安全講習会（ II-MSS）
弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視
点
座長:田中 靖彦（静岡県立こども病院循環器科・日本小児循環器学
会医療安全委員会）
7:00 AM - 7:50 AM  Track1

弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全

の視点
○平井 利明 （中村・平井・田邉法律事務所）

[II-MSS]

宮田賞受賞講演

宮田賞受賞講演（ II-MPL）

座長:平松 祐司（筑波大学 医学医療系心臓血管外科）
8:10 AM - 9:10 AM  Track1

多因子遺伝による先天性心患発症機構解明への

アプローチ
○吉田 祐 （慶應義塾大学医学部小児科/川崎市立川崎

病院小児科）

[II-MPL-1]

日本人小児における薬理遺伝的情報に基づくワ

ルファリン至適投与量予測モデルの開発
○小林 徹 （国立成育医療研究センター病院臨床研究

センター データサイエンス部門）

[II-MPL-2]

高尾賞受賞講演

高尾賞受賞講演（ II-TAL）

座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院）
9:30 AM - 10:00 AM  Track1

地方の症例からの小児循環研究の取り組み：コロ[II-TAL]
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ナ危機の2020年、小児血管医学研究の30年目に思

う
○三谷 義英 （三重大学医学部附属病院周産母子セン

ター）

会長賞講演

会長賞講演（ II-PAL）

座長:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外
科）
座長:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター）
コメンテーター:John P.Cheatham（Nationwide Children's
Hospital &The Ohio State University）
10:15 AM - 11:05 AM  Track1

Primary Outcomes of The Harmony

Transcatheter Pulmonary Valve Pivotal Trial
○藤本 一途1, 坂口 平馬1, 神崎 秀明2, 小林 順二郎3

（1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科,

2.国立循環器病研究センター 心不全科, 3.国立循環

器病研究センター 心臓血管外科）

[II-PAL-1]

心外導管法を用いた Fontan手術における中遠隔

期合併症
○兒玉 祥彦1,3, 小田 晋一郎2, 梅本 真太郎3, 倉岡

彩子1, 石川 友一1, 中村 真1, 中野 俊秀2, 角 秀秋2,

坂本 一郎3, 筒井 裕之3, 佐川 浩一1 （1.福岡市立こ

ども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管

外科, 3.九州大学病院 循環器内科）

[II-PAL-2]

Fallot四徴心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換

術時における右室拘束性障害
○富永 佑児, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹,

荒木 幹太, 渡邊 卓次, 澤 芳樹 （大阪大学 医学系

研究科 心臓血管外科学）

[II-PAL-3]

右室流出路再建における bulging sinus付き

fan-shaped ePTFE valved conduit 1788本の遠

隔成績（本邦65施設共同研究）
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一,

藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医療

センター 小児心臓血管外科）

[II-PAL-4]

脱細胞化ホモグラフトを用いた右室流出路再建

術の検討
○小野 正道1, ホラ ユルゲン1, ハグル クリスチャン
2, ボティッヒ ディトマ3, ザリコシュ ザミア3, ハベ

リッヒ アクセル3 （1.ドイツ心臓センターミュンヘン

小児心臓外科, 2.ミュンヘン大学 心臓外科,

3.ハノーファー医科大学 胸部心臓血管移植外科）

[II-PAL-5]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー8（ II-LS08）

最新のエビデンスと臨床経験に基づく PAHの治療戦略
座長:土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター 小児科
院長）
スポンサード:グラクソ・スミスクライン株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track1

最新のエビデンスと臨床経験に基づく PAHの治

療戦略
○福島 裕之 （東京歯科大学 市川総合病院 小児科副

委員長）

[II-LS08-1]

総会・表彰式

総会・表彰式（ II-GA）

12:40 PM - 1:40 PM  Track1

[II-GA]

特別講演

特別講演02（ II-SL02）

座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管
外科）
1:50 PM - 2:20 PM  Track1

生活文化としての茶の湯
○堀内 宗完 （堀内長生庵）

[II-SL02-1]

レジェンドレクチャー | 内科系

レジェンドレクチャー02（ II-LL02）
先天性心疾患学“曼荼羅”
座長:安河内 聰（長野県立こども病院 循環器センター）
2:30 PM - 3:00 PM  Track1

先天性心疾患学“曼荼羅”
○中澤 誠 （総合南東北病院 小児・生涯心臓疾患研究

所）

[II-LL02]

アート＆サイエンスレクチャー

アート＆サイエンスレクチャー02（ II-AS02）

座長:山岸 正明（京都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血
管外科）
3:10 PM - 3:30 PM  Track1

メディカルイラストレーターのこれからの役割
○永田 徳子 （株式会社レーマン 代表取締役 代表獣医

師）

[II-AS02]

標本展示講演

標本展示講演（ II-TISL）
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座長:稲井 慶（東京女子医科大学心臓病センター 循環器小児・成人
先天性心疾患科）
4:00 PM - 4:50 PM  Track1

“ DORVの形態学” made easy
○河田 政明 （自治医科大学とちぎ子ども医療セン

ター・成人先天性心疾患センター 小児・先天性心臓血

管外科）

[II-TISL]

教育講演

教育講演02（ II-EL02）
TGA,DORVの刺激伝導系： VA connectionのトリック
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管
外科）
5:10 PM - 6:00 PM  Track1

TGA,DORVの刺激伝導系： VA connectionのト

リック
○黒澤 博身1,2,3 （1.榊原サピアタワークリニック,

2.東京慈恵会医科大学, 3.東京女子医医科大学）

[II-EL02]

外科系教育セミナー

外科系教育セミナー（ II-SUES）
6:30 PM - 8:00 PM  Track1

[II-SUES]

Track2

JSPCCS AHA Joint session

JSPCCS AHA Joint session（ II-AHAJS）
座長:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター）
座長:Shelley Miyamoto（Pediatrics/Cardiology, University of
Colorado Anschutz Medical Campus Children’s Hospital
Colorado）
8:10 AM - 9:40 AM  Track2

Challenging in diagnosis and management

of mitochondrial cardiomyopathy
○武田 充人 （北海道大学大学院薬学研究院 小児科

学教室）

[II-AHAJS-1]

The challenge of developing mitochondrial

nano medicine based on MITO-Porter

Technology
○山田 勇磨 （北海道大学大学院 薬学研究院）

[II-AHAJS-2]

Mitochondrial function and mitochondrial-

targeted therapies in pediatric

cardiomyopathy and heart failure
○Shelley D. Miyamoto （University of Colorado

Anschutz Medical Campus and Children’s

Hospital Colorado）

[II-AHAJS-3]

Mitochondrial transplantation for

Cardioprotection
○James D. McCully （Boston Children’s Hospital

/ Harvard Medical School）

[II-AHAJS-4]

会長賞講演多領域専門職部門

会長賞講演多領域専門職部門（ II-TRPAL）
座長:藏ヶ崎 恵美（福岡市立こども病院看護部 PICU）
座長:赤松 伸朗（大阪市立総合医療センター）
10:15 AM - 10:55 AM  Track2

先天性心疾患児の小学校生活に関するインタ

ビュー調査－母親と教師の視点の相違に着目

して－
○川崎 友絵, 萩本 明子 （同志社女子大学 看護学

部）

[II-TRPAL-1]

子どもの医療に携わる看護師長と副看護師長

が直面する倫理的問題とその対処
○辻尾 有利子1, 井林 寿恵2 （1.京都府立医科大学

附属病院 PICU, 2.京都府立医科大学 小児医療セン

ター）

[II-TRPAL-2]

離床開始後に遅発性心タンポナーデを発症し

た開心術の2症例
○金田 直樹, 名和 智裕, 夷岡 徳彦 （北海道立子

ども総合医療・療育センター）

[II-TRPAL-3]

小児心臓カテーテル検査・治療における

NIRSを用いた下肢血流評価の有用性
○青田 恭朋1, 佐藤 有美2, 上村 和也2, 白井 丈晶3

（1.加古川中央市民病院 臨床工学室, 2.加古川中

央市民病院 小児科, 3.加古川中央市民病院 循環器

内科）

[II-TRPAL-4]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー9（ II-LS09）
ePTFE valved conduit 多施設共同研究と製品化に向
けて
座長:鈴木 孝明（埼玉医科大学国際医療センター 心臓血管外科）
スポンサード:日本ゴア合同会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track2

ePTFE valved conduit 多施設共同研究と製品

化に向けて
○山岸 正明 （京都府立医科大学 小児心臓血管外

科）

[II-LS09-1]

JSPCCS-AEPC Joint session

JSPCCS-AEPC Joint session（ II-AEPCJS）

座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院）
座長:Katarina Hanseus（Children's Heart Center, Skane



©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th
Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac

Surgery
University Hospital, Lund, Sweden）
4:00 PM - 5:30 PM  Track2

Impacts of transcatheter balloon aortic

valvuloplasty in children with aortic

valvular stenosis
○Jun Muneuchi 1, Ayako Kuraoka 2, Yusaku

Nagatomo 3, Koichi Yatsunami 4, Koichi Sagawa
2, Hazumu Nagata 3, Yuichiro Sugitani 1, Mamie

Watanabe 1: Kyushu Congenital Heart Research

Group. （1.Department of Pediatrics, Kyushu

Hospital, Japan Community Healthcare

Organization, 2.Department of Cardiology,

Fukuoka Children’s Hospital, 3. Department of

Pediatrics, Graduate School of Medical

Science, Kyushu University, 4.Department of

Pediatric Cardiology, Kumamoto City

Hospital）

[II-AEPCJS-1]

A national study of the outcome after

treatment of critical aortic stenosis in

the neonate

Cecilia Kjellberg Olofsson1, 2, ○Katarina

Hanseus3, Jens Johansson Ramgren3, Mats

Johansson Synnergren 4, Jan Sunnegårdh 2,4

（1.Department of Pediatrics, Sundsvall

Hospital, Sundsvall, Sweden, 2.Department of

Pediatrics, Institute of Clinical Sciences,

University of Gothenburg, Gothenburg, Sweden,

3.Children’s Heart Center, Skåne University

Hospital, Lund, Sweden, 4.Children’s Heart

Center, The Queen Silvia Children’s Hospital,

Sahlgrenska University Hospital, Gothenburg,

Sweden）

[II-AEPCJS-2]

Current surgical approaches to

congenital aortic valve disease in Japan
○Akio Ikai, Kentaro Watanabe, Tomonori

Ishidou, Hiroki Ito, Masaya Murata, Keiichi

Hirose, Kisaburo Sakamoto （Mt.Fuji Shizuoka

Children’s Hospital, Cardiovascular Surgery）

[II-AEPCJS-3]

Optimal indication and surgical

technique for AS/AR: the role of aortic

valve replacement in the very young

patient
○Roberto Di Donato （Al Jalila Children’s

Hospital / Dubai, United Arab Emirates）

[II-AEPCJS-4]

Expert Special Lecture

Expert Special Lecture（ II-AEPCJS-S）

座長:山岸 敬幸（慶應義塾大学医学部小児科）
6:00 PM - 7:00 PM  Track2

Initial palliation of cyanotic right

heart lesions - a European perspective
○Oliver Stumper （Birmingham Women’s and

Children’s Hospital University Hospitals of

Birmingham Birmingham, UK）

[II-AEPCJS-S]

Track3

ディベートセッション | この症例をどうする？

ディベートセッション01（ II-DB01）
内科治療 vs 外科治療　「この症例をどうする？」1
座長:鈴木 孝明（埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓外科）
座長:金 成海（静岡県立こども病院 循環器科）
8:10 AM - 10:10 AM  Track3

なぜ胸が閉められない？！あれれ、不整脈も出

てきた？！さてどうする？ 2度の心肺蘇生を行

なった TOF APVSの1乳児例
○田邊 雄大, 元野 憲作, 濱本 奈央, 大崎 真樹

（静岡県立こども病院 循環器集中治療科）

[II-DB01-1]

左腕頭動脈肺動脈起始を伴った僧帽弁閉鎖、両

大血管右室起始症、大動脈縮窄症, 低形成大動

脈弓の治療方針
○打田 俊司1, 杉浦 純也1, 坂本 裕司1, 小嶋 愛1,

伊藤 敏恭2, 奥 貴幸2, 森谷 友造2, 千阪 俊行2,

高田 秀美2, 太田 雅明2, 檜垣 高史2 （1.愛媛大学

大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器外科, 2.愛媛大

学大学院医学系研究科 小児科）

[II-DB01-2]

高度肺高血圧をともなう未加療の成人期部分肺

静脈還流異常症への統合的治療
○若松 大樹1, 佐戸川 弘之1, 黒澤 博之1, 横山 斉1,

桃井 伸緒2, 青柳 良倫2, 林 真理子2, 富田 陽一2,

中里 和彦3, 竹石 恭知3 （1.福島県立医科大学医学

部 心臓血管外科, 2.福島県立医科大学医学部 小児

科, 3.福島県立医科大学医学部 循環器内科）

[II-DB01-3]

大動脈弁閉鎖不全、洞不全、心房頻拍を認めた

左心低形成症候群（ MS, AS）の TCPC症例
○豊原 啓子1, 工藤 恵道1, 杉山 央1, 庄田 守男2,

吉田 尚司3, 宝亀 亮悟3, 新川 武史3 （1.東京女子

医科大学 循環器小児 成人先天性心疾患科, 2.東京

女子医科大学 循環器内科, 3.東京女子医科大学

心臓血管外科）

[II-DB01-4]

スポンサードセミナー
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スポンサードセミナー10（ II-LS10）
機械弁の現状と適応
スポンサード:泉工医科工業株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track3

機械弁の現状と適応
○新浪 博 （東京女子医科大学 心臓血管外科学講座

主任教授）

[II-LS10-1]

ディベートセッション | この症例をどうする？

ディベートセッション02（ II-DB02）
内科治療 vs 外科治療　「この症例をどうする？」2
座長:野村 耕司（埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）
座長:中川 直美（広島市立広島市民病院 循環器小児科）
4:00 PM - 6:00 PM  Track3

左室心筋梗塞をきたした新生児は単心室循環を

目指せるのか
○百木 恒太1, 星野 健司1, 河内 貞貴1, 鈴木 詩央1,

西岡 真樹子1, 吉田 賢司1, 太田 健1, 野村 耕司2,

黄 義浩2, 濱屋 和泉2, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児

医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療セン

ター 心臓血管外科）

[II-DB02-1]

Aortopulmonary collaterals (APCs)が残存し

た左心低形成症候群の Glenn手術後の1例
○井上 奈緒, 中嶌 八隅, 金子 幸栄 （総合病院聖隷

浜松病院 小児循環器科）

[II-DB02-2]

未治療無脾症に対して共通房室弁置換、肺動脈

絞扼術を実施した22歳の一例
○保土田 健太郎1, 細田 隆介1, 永瀬 晴啓1, 枡岡

歩1, 鈴木 孝明1, 戸田 紘一2 （1.埼玉医科大学国際

医療センター 小児心臓外科, 2.埼玉医科大学国際医

療センター小児心臓科）

[II-DB02-3]

軽度の精神発達遅滞をもつ

Mustard,Rastelli術後遠隔期の中等度肺動脈弁

狭窄兼閉鎖不全症に対する治療方針
○瀧上 雅雄1, 板谷 慶一2, 中西 直彦1, 梶山 葉3,

中村 猛1, 糸井 利幸3, 北野 正尚4, 市川 肇5, 的場

聖明2, 夜久 均2, 山岸 正明6 （1.京都府立医科大学

附属病院 循環器内科, 2.京都府立医科大学附属病院

心臓血管外科・心臓血管血流解析学講座, 3.京都府

立医科大学附属病院 小児科, 4.国立循環器病研究セ

ンター 小児循環器内科, 5.国立循環器病研究セン

ター 小児心臓外科, 6.京都府立医科大学附属病院

小児心臓血管外科）

[II-DB02-4]

Track4

パネルディスカッション | 心臓移植と補助循環

パネルディスカッション05（ II-PD05）
心臓移植と補助循環「本邦における小児心臓移植と補
助循環の現状　ドナー、レシピエント双方の立場か
ら」
座長:福嶌 教偉（国立循環器病研究センター 移植医療部）
座長:平田 康隆（東京大学医学部附属病院 心臓外科）
8:10 AM - 10:10 AM  Track4

【基調講演】米国における小児重症心不全に対

する補助循環・心臓移植の現在
○安達 偉器（Clayton Endowed Chair in Cardiac

Transplant and Mechanical Support Director,

Mechanical Circulatory Support Congenital Heart

Surgery, Texas Children’s Hospital Associate

Professor, Michael E. DeBakey Department of

Surgery Baylor College of Medicine）

[II-PD05-1]

術前循環サポートからみた小児心臓移植の現状
○上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 渡邊 卓次,

荒木 幹太, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川 然,

戸田 宏一, 倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院

医学系研究科 心臓血管外科）

[II-PD05-2]

小児心臓移植認定施設における補助循環と心臓

移植の現状
○新川 武史, 中山 祐樹, 寶亀 亮悟, 片桐 絢子,

吉田 尚司, 布田 伸一, 新浪 博 （東京女子科大学

心臓血管外科）

[II-PD05-3]

B-05 心臓移植と補助循環：本邦における小児

心臓移植と補助循環の現状　ドナー、レシピエ

ント双方の立場から
○戸田 紘一1,3, 枡岡 歩2,3, 連 翔太1, 細田 隆介2,

永瀬 晴啓2, 小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 鈴木 孝明2,3,

小林 俊樹1,3, 住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医

療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療セ

ンター 小児心臓外科, 3.埼玉医科大学国際医療セン

ター 重症心不全・心臓移植センター）

[II-PD05-4]

小児心臓移植における脳神経障害による移植適

応除外についての検討
○成田 淳1, 吉原 千華1, 江見 美杉1, 石井 良1,

石田 秀和1, 大薗 恵一1, 金谷 知潤2, 上野 高義2,

澤 芳樹2 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 小児科,

2.大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科）

[II-PD05-5]

当院における EXCORの長期使用から国内移植へ

のブリッジの経験
○平田 康隆 （東京大学 医学部附属病院 心臓外科）

[II-PD05-6]

小児心臓移植後の移植後リンパ球増殖症の現状

と課題
○福嶌 教偉 （国立循環器病研究センター 移植医療

[II-PD05-7]
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部）

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー11（ II-LS11）
FF IIの特性を活かした治療戦略 -安全に使用するた
めに-
スポンサード:日本ライフライン株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track4

How to maximize the characteristics of the

FFII ～特性を理解し,使いこなす我々のメ

ソッド～
○中川 直美 （広島市立広島市民病院 循環器小児科

（兼）小児科 部長）

[II-LS11-1]

ユーティリティープレイヤーの FFII ～私の頼

れる相棒～
○上田 秀明 （神奈川県立こども医療センター 循環

器内科 部長）

[II-LS11-2]

会長要望セッション | 総動脈幹症

会長要望セッション03（ II-YB03）
総動脈幹症に対する内科的・外科的治療戦略
座長:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
座長:黒嵜 健一（国立循環器病研究センター 小児循環器内科部）
4:00 PM - 6:00 PM  Track4

【基調講演】 Long-Term outcome up to 40

years following repair of Common Arterial

Trunk in 184 patients
○Jürgen Hörer （Department for congenital and

pediatric heart surgery, German Heart Centre

Munich (TUM) / Division for congenital and

pediatric heart surgery, University Hospital of

Munich (LMU)）

[II-YB03-1]

総動脈幹症における両側肺動脈絞扼部へのバ

ルーン拡張術の検討
○池田 健太郎1, 新井 修平1, 浅見 雄司1, 下山 伸哉
1, 林 秀憲2, 友保 貴博2, 岡 徳彦2, 小林 富男1

（1.群馬県立小児医療センター 循環器科, 2.群馬県

立小児医療センター 心臓血管外科）

[II-YB03-2]

総動脈管症に対する治療戦略と遠隔期成績
○伊藤 貴弘, 青木 満, 萩野 育男, 梅津 健太郎,

卯田 昌代 （千葉県こども病院 心臓血管外科）

[II-YB03-3]

総動脈幹症に対する一期的修復術と段階的修復

術の手術成績の検討
○川畑 拓也, 堀尾 直裕, 後藤 拓弥, 小林 泰幸,

迫田 直也, 辻 龍典, 横田 豊, 村岡 玄哉, 黒子

洋介, 小谷 恭弘, 笠原 真悟 （岡山大学大学院医歯

薬学総合研究科 心臓血管外科）

[II-YB03-4]

総動脈幹弁逆流に対する弁形成術の成績
○安東 勇介, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 合田 真海,

岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角

秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科）

[II-YB03-5]

総動脈幹症に対する外科的治療戦略：弁尖基部

温存自己心膜による弁形成術
○前田 吉宣1, 山岸 正明1, 板谷 慶一1, 藤田 周平1,

本宮 久之1, 中辻 拡興1, 夜久 均2 （1.京都府立医

科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科,

2.京都府立医科大学 心臓血管外科）

[II-YB03-6]

当院における総動脈幹症の外科治療成績
○森 おと姫1, 長門 久雄1, 前田 登史1, 植野 剛1,

吉澤 康祐1, 岡田 達治1, 大野 暢久1, 稲熊 洸太郎
2, 豊田 直樹2, 石原 温子2, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県

立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立

尼崎総合医療センター 小児循環器内科）

[II-YB03-7]

本邦における総動脈幹症治療戦略傾向と成績ー

JCVSDデータベースからの検討よりー
○太田 教隆1, 立森 久照2, 平田 康隆4, 鈴木 孝明3,

打田 俊司1, 杉浦 純也1, 小嶋 愛1, 坂本 裕司1,

檜垣 高司5, 泉谷 裕則1, 高本 眞一6 （1.愛媛大学

大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器外科, 2.東京大

学医療品質評価学講座, 3.埼玉医科大学国際医療セ

ンター小児心臓外科, 4.東京大学医学部心臓血管外

科, 5.愛媛大学大学院医学系研究科 小児科, 6.日本

心臓血管外科データベース）

[II-YB03-8]

Track5

パネルディスカッション | 胎児心臓病学

パネルディスカッション06（ II-PD06）
胎児心臓病学「胎児治療へつなぐ先天性心疾患の胎児
診断」
座長:瀧聞 浄宏（長野県立こども病院 循環器小児科）
座長:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
8:10 AM - 10:10 AM  Track5

【基調講演】胎児治療 過去から現在 そして未

来へ
○瀧聞 浄宏 （長野県立こども病院 循環器小児科）

[II-PD06-1]

胎児重症三尖弁閉鎖不全症例の胎児期治療適応

症例の層別化の可能性
○石井 陽一郎1, 稲村 昇2, 橋本 和久1, 森 雅啓1,

廣瀬 将樹1, 松尾 久実代1, 青木 寿明1, 高橋 邦彦
1, 萱谷 太1 （1.大阪母子医療センター小児循環器

科, 2.近畿大学医学部附属病院小児科）

[II-PD06-2]

重症 Ebstein奇形の胎児循環不全評価：臍帯動

脈,中大動脈,能胎盤血流比測定の有用性

[II-PD06-3]
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○漢 伸彦1,2,3, 島 貴史1,2, 古賀 恭子1,4, 佐川 浩一3

（1.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 2.福岡市立

こども病院 新生児科, 3.福岡市立こども病院 循環

器科, 4.福岡市立こども病院 循環器科）

当院における、大動脈弁狭窄を伴う左心低形成

症候群の胎児診断症例の検討 ―大動脈弁狭窄

の胎児治療にむけて―
○金 基成1, 川瀧 元良2, 河合 駿1, 若宮 卓也1,

小野 晋1, 柳 貞光1, 上田 秀明1 （1.神奈川県立こ

ども医療センター 循環器内科, 2.神奈川県立こども

医療センター 新生児科）

[II-PD06-4]

HLHSにおける胎児期肺静脈血流パターン別の臨

床像と予後
○近藤 麻衣子1, 馬場 健児1, 栄徳 隆裕1, 今井 祐喜
1, 重光 祐輔1, 福嶋 遥佑1, 平井 健太1, 大月 審一
1, 笠原 真悟2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学病院 小児

循環器科, 2.岡山大学大学院医歯薬総合研究科 心臓

血管外科, 3.岡山大学大学院医歯薬総合研究科 麻酔

蘇生科学）

[II-PD06-5]

優秀演題 | 胎児心臓病学

優秀演題06（ II-OEP06
胎児治療へつなぐ先天性心疾患の胎児診断
座長:瀧聞 浄宏（長野県立こども病院 循環器小児科）
座長:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
10:10 AM - 10:40 AM  Track5

Circular shuntを伴う胎児 Ebstein奇形症例

の継時的心機能評価の経験：胎児治療導入の

指標とは
○前野 泰樹1,2, 廣瀬 彰子2, 井上 忠2, 前田 靖人2,

高瀬 隆太2, 籠手田 雄介2, 須田 憲治2 （1.聖マリ

ア病院 新生児科, 2.久留米大学 医学部 小児科）

[II-OEP06-1]

ヒドロキシクロロキンによる抗 SS-A抗体陽性

妊婦での先天性房室ブロックの再発抑制：多

施設共同医師主導臨床試験（ J-PATCH）
○永峯 宏樹1, 前田 潤1, 三浦 大1, 澁谷 和彦2,

中矢代 真美3, 石川 貴充4, 漢 伸彦5, 大野 拓郎6,

堀米 仁志7, 前野 泰樹8, 横川 直人9 （1.東京都立

小児総合医療センター 循環器科, 2.東京都立大塚

病院 小児科, 3.沖縄県立南部こども医療センター

小児循環器内科, 4.浜松医科大学 小児科, 5.福岡

市立こども病院 胎児循環器科, 6.大分県立病院

小児科, 7.筑波大学小児科, 8.久留米大学小児科,

9.東京都立多摩総合医療センター リウマチ膠原病

科）

[II-OEP06-2]

胎児大動脈縮窄症例における、大動脈峡部/[II-OEP06-3]

週数の妥当性についての検討
○古賀 恭子1,2, 漢 伸彦2,3, 島 貴史2,3, 瓜生 佳世
1, 石川 友一4, 佐川 浩一4, 中野 俊秀5, 角 秀秋5

（1.福岡市立こども病院 検査部, 2.福岡市立こど

も病院 胎児循環器科, 3.福岡市立こども病院 新生

児科, 4.福岡市立こども病院 循環器科, 5.福岡市

立こども病院 心臓血管外科）

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー12（ II-LS12）
小児肺高血圧診療の潮流と課題
座長:三浦 大（東京都立小児総合医療センター 循環器科・臨床試験
科 副院長）
スポンサード:ヴィアトリス製薬株式会社（旧ファイザー株式会社
アップジョン事業部門）
11:30 AM - 12:20 PM  Track5

○加藤 太一 （名古屋大学大学院医学系研究科 成長

発達医学 准教授）

[II-LS12-1]

多領域専門職部門シンポジウム | 小児循環器看護

多領域専門職部門シンポジウム03（ II-TRS03）
小児循環器看護に必要な看護実践の工夫
座長:井林 寿恵（京都府立医科大学付属病院 PICU）
座長:村山 有利子（聖隷浜松病院）
4:00 PM - 5:00 PM  Track5

手術治療の意思決定における患児の参加と患

児への説明
○中水流 彩 （千葉大学大学院 看護学研究科）

[II-TRS03-1]

循環器疾患をもつ子どもへの安静へのケアと

鎮静の判断
○村山 有利子 （聖隷浜松病院）

[II-TRS03-2]

小児循環器集中治療における皮膚障害予防及

びライン管理
○辻尾 有利子 （京都府立医科大学附属病院）

[II-TRS03-3]

Track6

パネルディスカッション | 画像診断・シミュレーション医学・心臓血管機能

パネルディスカッション07（ II-PD07）
画像診断・シミュレーション医学・心臓血管機能
「 New Topics 画像で迫る先天性心疾患の心機能」
座長:稲毛 章郎（榊原記念病院 小児循環器科）
座長:板谷 慶一（京都府立医科大学心臓血管外科心臓血管血流解析
学講座 / 成人先天性心疾患センター）
8:10 AM - 10:10 AM  Track6

位相差コンストラスト法と心臓カテーテル法を[II-PD07-1]
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用いた術後の肺血流分布のシミュレーション
○真田 和哉1, 佐藤 慶介1, 金 成海1, 石垣 瑞彦1,

芳本 潤1, 満下 紀惠1, 新居 正基1, 田中 靖彦1,

猪飼 秋夫2 （1.静岡県立こども病院 循環器科,

2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）

先天性心疾患における肺血管容積
○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平
1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 藤本 智子2, 松田 健作
2, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院

心臓血管外科）

[II-PD07-2]

Fontan術後患者の運動負荷心エコーを用いた心

房機能解析
○山崎 聖子1, 武井 黄太2, 安河内 聰2, 瀧聞 浄宏2

（1.信州大学医学部附属病院 小児医学教室, 2.長野

県立こども病院 循環器小児科）

[II-PD07-3]

新生児哺乳中における心機能について (Active

Feeding Echo)
○岩島 覚1, 早野 聡1, 關 圭吾1, 高橋 健2 （1.中東

遠総合医療センター小児循環器科, 2.順天堂大学医

学部小児科）

[II-PD07-4]

Native hepatic T1はフォンタン患者における

肝線維症の潜在的マーカーになり得る
○稲毛 章郎1, 水野 直和2, 吉敷 香菜子1, 中井 亮佑
1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 浜道 裕二1, 上田 知実1,

矢崎 諭1, 嘉川 忠博1 （1.榊原記念病院 小児循環器

科, 2.榊原記念病院 放射線科）

[II-PD07-5]

先天性心疾患診療における血流シ

ミュレーションの有用性
○中辻 拡興1, 山岸 正明1, 板谷 慶一1, 前田 吉宜1,

藤田 周平1, 本宮 久之1, 夜久 均2 （1.京都府立医

科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科,

2.京都府立医科大学 心臓血管外科）

[II-PD07-6]

優秀演題 | 画像診断・シミュレーション医学・心臓血管機能

優秀演題07（ II-OEP07）
New Topics 画像で迫る先天性心疾患の心機能
座長:稲毛 章郎（榊原記念病院 小児循環器科）
座長:板谷 慶一（京都府立医科大学心臓血管外科 心臓血管血流解析
学講座 / 成人先天性心疾患センター）
10:10 AM - 10:40 AM  Track6

肺動脈における vasa vasorumの3次元画像構

築 － Fontan candidateにおける経時的変化

と臨床的有用性－
○早渕 康信, 本間 友佳子, 香美 祥二 （徳島大学

病院 小児科）

[II-OEP07-1]

光干渉断層像（ Optical Coherence

Tomography： OCT）による肺動脈・冠動脈病

[II-OEP07-2]

変の3次元画像評価
○本間 友佳子, 早渕 康信, 香美 祥二 （徳島大学

大学院医歯薬学研究部 小児科）

3次元心エコーとパルスドプラを組み合わせた

新手法による僧帽弁有効開口面積の小児正常

値 ― planimetry法による僧帽弁開口面積と

の比較―
○陳 又豪1, 新居 正基1, 植田 由依1, 真田 和哉1,

高橋 健2, 瀧聞 浄宏3, 豊野 学朋4, 岩島 覚5,

井上 奈緒6, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院

循環器科, 2.順天堂大学病院 小児科, 3.長野県立

こども病院 循環器科, 4.秋田大学 小児科, 5.中東

遠総合医療センター 小児科, 6.聖隷浜松病院 小児

循環器科）

[II-OEP07-3]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー13（ II-LS13）
先天性心疾患の血流解析
座長:石川 友一（福岡市立こども病院 小児科）
スポンサード:株式会社Cardio Flow Design
11:30 AM - 12:20 PM  Track6

先天性心疾患の血流解析
○板谷 慶一 （京都府立医科大学大学院 医学研究

科）

[II-LS13-1]

多領域専門職部門シンポジウム | 医師・CE合同

多領域専門職部門シンポジウム04（ II-TRS04）
先天性心疾患の手術戦略・体外循環戦略の術前・術中
共有のあり方
座長:小出 昌秋（聖隷浜松病院 心臓血管外科）
座長:高 寛（岡山大学 病院臨床工学部）
4:00 PM - 5:30 PM  Track6

先天性心疾患の手術戦略　―小児用補助人工

心臓装着時における情報共有―
○平 将生, 上野 高義, 金谷 知潤, 荒木 幹太,

渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川 然, 澤

芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外

科）

[II-TRS04-1]

術前シミュレーションのための4DCTと画像処

理 医師との協働で可能になること
○橋本 丈二 （福岡市立こども病院）

[II-TRS04-2]

先天性心疾患の手術戦略―予想内・外の術中

所見に対する方針変更と情報共有―
○中西 啓介, 川崎 志保理, 天野 篤 （順天堂大学

医学部附属順天堂医院 心臓血管外科）

[II-TRS04-3]

Aortopulmonary collateral flowがあるチア

ノーゼ性疾患の体外循環の実際と問題点

[II-TRS04-4]
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○松本 一志1, 芳野 博臣2, 落合 由恵3, 渡邉 まみ

江4, 杉谷 雄一郎4, 宗内 淳4 （1.九州病院 臨床工

学室, 2.九州病院 麻酔科, 3.九州病院 心臓血管外

科, 4.九州病院 循環器小児科）

先天性心疾患手術の体外循環戦略 -術式変更-
○加藤 篤志 （東京女子医科大学病院 臨床工学部）

[II-TRS04-5]

先天性心疾患の手術戦略：麻酔科医はどう手

術のマネジメントをする
○黒川 智 （東京女子医科大学 医学部 麻酔科学教

室）

[II-TRS04-6]

Track7

シンポジウム | 循環器集中治療

シンポジウム05（ II-S05）
循環器集中治療「循環器集中治療の現状と未来」
座長:小田 晋一郎（九州大学大学院 医学研究循環器外科）
座長:松井 彦郎（東京大学医学部附属病院 小児科）
8:10 AM - 10:10 AM  Track7

【 Keynote Lecture】 Pediatric Cardiac

Critical Care at a Large Heart Center:

Present and Future
○Douglas Atkinson （Associate in Cardiac

Anesthesia and Critical Care, Boston Children’s

Hospital / Instructor in Anesthesia, Harvard

Medical School）

[II-S05-1]

循環器集中治療の現状と未来 ～自身のキャリア

遍歴から考える～
○海老島 宏典1, 黒嵜 健一2, 帆足 孝哉1, 白石 公2,

市川 肇1 （1.国立循環器病研究センター 小児心臓外

科, 2.国立循環器病研究センター 小児循環器科）

[II-S05-2]

よりよい小児循環器集中治療の管理体制とは～

Cardiac ICUにて心肺蘇生を要した症例を振り

返って～
○長谷川 智巳 （兵庫県立こども病院 小児集中治療

科）

[II-S05-3]

循環器集中治療における当院での小児集中治療

医専従配置による改善効果
○本村 誠1, 喜久山 和貴1, 和田 翔1, 青木 智史1,

森鼻 英治2, 安田 和志3, 村山 弘臣4, 池山 貴也1

（1.あいち小児保健総合医療センター集中治療科,

2.あいち小児保健総合医療センター新生児科, 3.あい

ち小児保健総合医療センター循環器科, 4.あいち小児

保健総合医療センター心臓血管外科）

[II-S05-4]

本邦の Closed・ Mixed PICUにおける小児循環

器集中治療の現状と課題
○正谷 憲宏1, 小谷 匡史1, 齊藤 修1, 清水 直樹1,2

[II-S05-5]

（1.東京都立小児総合医療センター 救命・集中治療

部 集中治療科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科学講

座）

日本における小児心臓術後集中治療環境の現状

と課題（全国施設調査報告）
○大﨑 真樹1,2, 松井 彦郎1,3 （1.日本小児循環器集中

治療研究会, 2.静岡県立こども病院 循環器集中治療

科, 3.東京大学医学部小児科）

[II-S05-6]

優秀演題 | 循環器集中治療

優秀演題08（ II-OEP08）
循環器集中治療の現状と未来
座長:小田 晋一郎（九州大学大学院 医学研究循環器外科）
座長:松井 彦郎（東京大学医学部附属病院 小児科）
10:10 AM - 10:40 AM  Track7

心不全治療中の中心静脈カテーテル閉塞の原

因の検討
○下山 伸哉1, 高橋 大輔2, 稲田 雅弘1, 新井 修平
1, 浅見 雄司1, 田中 健佑1, 池田 健太郎1, 小林

富男1 （1.群馬県立小児医療センター 循環器科,

2.群馬県立小児医療センター 薬剤部）

[II-OEP08-1]

当センターにおける先天性心疾患術後の乳び

胸の治療成績
○久保 達哉1, 和田 翔1, 本村 誠1, 青木 智史1,

池山 貴也1, 村山 弘臣2 （1.あいち小児保健医療総

合センター 集中治療科, 2.あいち小児保健医療総

合センター 心臓血管外科）

[II-OEP08-2]

手術室早期抜管による術後血行動態および集

中治療管理に関する検討
○小沼 武司1, 石川 廉太1, 山崎 誉斗1, 夫津木

綾乃1, 淀谷 典子2, 大橋 啓之2, 澤田 博文2, 三谷

義英2, 平山 雅浩2 （1.三重大学医学部大学院医学

系研究科 胸部心臓血管外科, 2.三重大学医学部大

学院医学系研究科 小児科）

[II-OEP08-3]

スポンサードイブニングセミナー

スポンサードイブニングセミナー（ II-ES01）
PDA治療の新時代 AMPLATZER PICCOLOTM -合併症ゼロを
目指して-
座長:杉山 央（社会福祉法人聖隷福祉事業団 総合病院聖隷浜松病
院）
スポンサード:アボットメディカルジャパン合同会社
4:00 PM - 5:30 PM  Track7

2kg未満における静脈アプローチの重要性・動

脈管のエコー評価について
○籠手田 雄介 （久留米大学病院）

[II-ES01-1]

Piccoloを用いた動脈管閉鎖術の考え方と実[II-ES01-2]
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際ー2kg未満を治療する前にー
○須田 憲治 （久留米大学病院）

Tue. Nov 24, 2020

Track1

医療安全講習会

医療安全講習会（録画）（ III-MSS）
弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視
点
座長:田中 靖彦（静岡県立こども病院循環器科・日本小児循環器学
会医療安全委員会）
7:20 AM - 8:10 AM  Track1

弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全

の視点
○平井 利明 （中村・平井・田邉法律事務所）

[III-MSS]

パネルディスカッション | フォンタン循環

パネルディスカッション08（ III-PD08）
フォンタン循環破綻
座長:大内 秀雄（国立循環器病研究センター 小児循環器科成人先天
性心疾患科）
座長:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
8:30 AM - 10:30 AM  Track1

心室破綻
○増谷 聡 （埼玉医科大学総合医療センター 小児

科）

[III-PD08-1]

門脈体循環シャントを有するフォンタン循

環： Failed Fontanの一病像
○永田 弾1, 坂本 一郎2, 福岡 将治1, 石北 綾子2,

長友 雄作1, 平田 悠一郎1, 山村 健一郎1, 大賀

正一1 （1.九州大学病院 小児科, 2.九州大学病院

循環器内科）

[III-PD08-2]

調律破綻
○宮﨑 文1,2, 土井 拓3, 芳本 潤2, 猪飼 秋夫1,4

（1.静岡県立総合病院 移行医療部成人先天性心疾

患科, 2.静岡県立こども病院 循環器科, 3.天理よ

ろづ相談所病院 先天性心疾患センター, 4.静岡県

立こども病院 心臓血管外科）

[III-PD08-3]

蛋白漏出性胃腸症とフォンタン循環破綻
○安河内 聰 （長野県立こども病院 循環器セン

ター）

[III-PD08-4]

肺循環不全と PAVF関連 Fontan循環破綻
○石川 友一1, 中野 俊秀2, 佐川 浩一1, 中村 真1,

倉岡 彩子1, 児玉 祥彦1, 原 卓也1, 鈴木 彩代1,

角 秀秋2, 安東 勇介2, 石川 司朗3 （1.福岡市立こ

ども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血

[III-PD08-5]

管外科, 3.福岡輝栄会病院 循環器内科）

フォンタン循環における肝腎関連
○大内 秀雄 （国立循環器病研究センター 小児循環

器科 成人先天性心疾患）

[III-PD08-6]

フォンタン循環成立後の問題に対する外科治

療の成期
○新川 武史1, 中山 祐樹1, 寶亀 亮悟1, 片桐 絢子
1, 吉田 尚司1, 石戸 美妃子2, 稲井 慶2, 新浪 博1

（1.東京女子医科大学 心臓血管外科, 2.東京女子

医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科）

[III-PD08-7]

優秀演題 | フォンタン循環

優秀演題09（ III-OEP09）
フォンタン循環破綻
座長:大内 秀雄（国立循環器病研究センター 小児循環器科成人先天
性心疾患科）
座長:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
10:30 AM - 11:00 AM  Track1

Fontan術適応患者における横隔神経麻痺合併

が遠隔期の血行動態に与える影響
○井上 聡1, 梶山 葉1, 遠藤 康裕1, 竹下 直樹1,

森下 祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1,

池田 和幸1, 糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府

立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大学 小児心

臓血管外科）

[III-OEP09-1]

Fontan-associated liver diseaseは術後早

期から始まっている－フォンタン周術期の低

心拍出と中心静脈圧上昇の関与－
○中島 公子1, 関 満2, 畠山 信逸3, 新井 修平1,

浅見 雄司1, 池田 健太郎1, 下山 伸哉1, 岡 徳彦
4, 小林 富男1 （1.群馬県立小児医療センター

小児循環器科, 2.自治医科大学 小児科, 3.群馬県

立小児医療センター 放射線科, 4.群馬県立小児医

療センター 心臓血管外科）

[III-OEP09-2]

フォンタン術後プラスチック気管支炎6例の

臨床像
○小永井 奈緒1,3, 大内 秀雄1, 三宅 啓1, 帆足

孝也2, 市川 肇2, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研

究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究

センター 小児心臓外科, 3.熊本大学大学院 医学

教育部 循環器先進医療学分野）

[III-OEP09-3]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー14（ III-LS14）
人工心肺の歴史と低侵襲化
座長:山岸 正明（京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
スポンサード:テルモ株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track1
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人工心肺の歴史と低侵襲化
○小出 昌秋 （聖隷浜松病院 心臓血管外科）

[III-LS14-1]

特別企画

特別企画（ III-SP）
COVID-19について今語れること
座長:稲井 慶（東京女子医科大学心臓病センター 循環器小児・成人
先天性心疾患科）
座長:藤井 隆成（昭和大学病院 小児循環器 成人先天性心疾患セン
ター）
12:40 PM - 2:40 PM  Track1

COVID-19 感染―世界の動向とこれから
○二木 芳人 （昭和大学医学部 内科学講座 臨床感染

症学部門）

[III-SP-1]

COVID-19 感染- 循環器内科医が知っておきたい

こと
○水野 篤1,2,3 （1.聖路加国際病院 循環器内科,

2.ペンシルバニア大学 ナッジユニット, 3.ペンシル

バニア大学 レオナルドデイビスインス

ティテュート）

[III-SP-2]

パネルディスカッション | 次世代育成

パネルディスカッション09（ III-PD09）
次世代育成プロジェクト4　「次世代育成のための制
度設計における解決すべき課題」
座長:安河内 聰（長野県立こども病院循環器センター）
座長:芳村 直樹（富山大学医学部 第1外科）
3:00 PM - 5:00 PM  Track1

【基調講演】集約化の制度設計：「患者と医

師の安全、医療の継続性」を実現するために
○芳村 直樹1,2, 鮎澤 衛1, 犬塚 亮1, 笠原 真悟1,

櫻井 寛久1, 白石 修一1, 平野 暁教1, 平松 祐司1,

山岸 敬幸1, 坂本 喜三郎1, 平田 康隆3 （1.日本小

児循環器学会 次世代育成委員会, 2.富山大学 医学

部 第1外科, 3.東京大学 医学部 心臓外科）

[III-PD09-1]

次世代育成制度の構築ー行政との交渉上の課

題について
○坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院）

[III-PD09-2]

小児心臓外科医の育成(内科系専門医制度の立

場から）
○土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター）

[III-PD09-3]

ベトナムでの小児心臓血管外科臨床研修プロ

グラム樹立に向けて-JICAプロジェクトで確立

した人事交流を通して-
○笠原 真悟1, 小谷 恭弘1, 新井 禎彦2, 佐野 俊二3

（1.岡山大学 心臓血管外科, 2.旭川荘療育・医療

センター, 3.カルフォルニア大学サンフランシスコ

[III-PD09-4]

校心臓血管外科）

マレーシアでの小児心臓外科臨床研修の経験
○立石 篤史 （広島市民病院 心臓血管外科）

[III-PD09-5]

閉会式

閉会式（ III-CC）
5:50 PM - 6:10 PM  Track1

[III-CC]

Track2

会長要望セッション

会長要望セッション04（ III-YB04）
MAPCAに対する内科的、外科的治療戦
座長:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科）
座長:馬場 健児（岡山大学IVRセンター 小児循環器）
8:30 AM - 10:30 AM  Track2

内科的管理による予後改善はどこまで可能

か： PA,MAPCAsに対するカテーテル検査・治

療及び肺高血圧管理の留意点
○中川 直美1, 鎌田 政博1, 石口 由希子1, 森藤

祐次1, 岡本 健吾1, 川田 典子1, 土橋 智弥1, 久持

邦和2, 立石 篤史2 （1.広島市立広島市民病院 循環

器小児科, 2.広島市立広島市民病院 心臓血管外

科）

[III-YB04-1]

主要体肺側副血行路（ MAPCAs）に対する外科

治療（ SI）とカテーテルインターベンション

(CI)のコラボレーション戦略
○葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1, 多喜 萌1, 戸田 紘一1,

連 翔太1, 小島 拓朗1, 住友 直方1, 鈴木 孝明2,

保土田 健太郎2, 枡岡 歩2 （1.埼玉医科大学国際医

療センター小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療セ

ンター小児心臓外科）

[III-YB04-2]

主要体肺側副血行路を合併したファロー四徴

症の修復手術後における肺高血圧症のリスク

因子
○林 泰佑, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 小野 博 （国立

成育医療研究センター 循環器科）

[III-YB04-3]

主要体肺動脈側副血行路に対する術中 flow

studyの有用性
○渡辺 謙太郎, 猪飼 秋夫, 石道 基典, 伊藤 弘毅,

廣瀬 圭一, 坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院

心臓血管外科）

[III-YB04-4]

PA VSD MAPCAに対する pulmonary

rehabilitation
○櫻井 寛久, 櫻井 一, 野中 利通, 小坂井 基史,

[III-YB04-5]
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村上 優, 鎌田 真弓, 大橋 直樹, 西川 浩, 吉田

修一郎, 吉井 公裕, 佐藤 純 （中京病院 こども

ハートセンター）

中心肺動脈高度低形成を伴う

PA/VSD/MAPCAに対する治療戦略および遠隔期

成績
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一,

藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医

療センター 小児心臓血管外科）

[III-YB04-6]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー15（ III-LS15）
若手小児循環器医でもトライ出来るコイル塞栓術
座長:大月 審一（岡山大学病院 小児循環器科）
スポンサード:株式会社カネカメディックス
11:30 AM - 12:20 PM  Track2

○福島 遥佑 （岡山大学大学院 小児循環器科）

[III-LS15-1]

○鈴木 康太 （静岡県立こども病院 循環器科）

[III-LS15-2]

○小野 晋 （神奈川立こども医療センター 循環器内

科）

[III-LS15-3]

シンポジウム | 外科治療

シンポジウム06（ III-S06）
外科治療「機能的単心室に対するシャント手術」
座長:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科）
座長:帆足 孝也（国立循環器病研究センター）
3:00 PM - 5:00 PM  Track2

【基調講演】 Long-Term outcome up to 20

years following the neouatal Norwood

procedure in 322 patients : comparison of

medified BT shunt and RV-PA conduit
○Jürgen Hörer, Strbad M, Ono M, Cleuziou J,

Ewert P （Department for congenital and

pediatric heart surgery, German Heart Centre

Munich (TUM) / Division for congenital and

pediatric heart surgery, University Hospital of

Munich (LMU)）

[III-S06-1]

機能的単心室症に対する体動脈肺動脈シャント

手術が房室弁逆流へ与える影響についての検

討-下行大動脈の拡張期逆行性血流からの至適

シャント量の推察-

[III-S06-2]

○日隈 智憲, 和田 侑星, 長谷川 翔大, 松島 峻介,

松久 弘典, 大嶋 義博 （兵庫県立こども病院 心臓

血管外科）

機能的単心室症の新生児・乳児に対する体肺動

脈シャント手術の成績
○鵜垣 伸也1, 古井 貞浩2, 鈴木 峻2, 横溝 亜希子2,

関 満2, 佐藤 智幸2, 吉積 功1, 片岡 功一2, 河田

政明1 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター

小児・先天性心臓血管外科, 2.自治医科大学とちぎ

子ども医療センター 小児科）

[III-S06-3]

当院における機能的単心室修復症例に対する体

肺動脈シャント手術の治療成績
○岡本 卓也, 中野 俊英, 小田 晋一郎, 安東 勇介,

合田 真海, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角

秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科）

[III-S06-4]

段階的フォンタン手術における Pulmonary

coarctationの肺動脈発育への影響
○小谷 恭弘, 黒子 洋介, 川畑 拓也, 後藤 拓弥,

堀尾 直裕, 村岡 玄哉, 小林 泰幸, 迫田 直也, 辻

龍典, 横田 豊, 笠原 真悟 （岡山大学 大学院医歯

薬学総合研究科 心臓血管外科）

[III-S06-5]

初回手術に体肺動脈短絡手術を要する機能的単

心室の治療戦略
○岡 徳彦1, 林 秀憲1, 友保 貴博1, 宮本 隆司2,

宮地 鑑2 （1.群馬県立小児医療センター 心臓血管外

科, 2.北里大学 医学部 心臓血管外科）

[III-S06-6]

CoPAを伴う肺動脈閉鎖・無脾症に対する

primary central pulmonary artery

plastyの有効性
○石道 基典, 渡辺 謙太郎, 伊藤 弘毅, 廣瀬 圭一,

猪飼 秋夫, 坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院

心臓血管外科）

[III-S06-7]

優秀演題 | 外科治療

優秀演題10（ III-OEP10）
機能的単心室に対するシャント手術
座長:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科）
座長:帆足 孝也（国立循環器病研究センター）
5:00 PM - 5:30 PM  Track2

機能的単心室 Norwood型術後体肺短絡様式に

よる経カテーテル的介入の比較検討
○金 成海1, 田邊 雄大1,2, 石垣 瑞彦1, 高梨 浩一

郎1, 陳 又豪1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満下 紀恵
1, 新居 正基1, 坂本 喜三郎3, 田中 靖彦1

（1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こ

ども病院 循環器集中治療科, 3.静岡県立こども病

[III-OEP10-1]
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院 心臓血管外科）

左心低形成症候群とその類縁疾患に対する新

生児期 Norwood手術における BT shuntと

RV-PA shunt症例の比較検討
○小野 正道1, ブリ メルヒョ2, マイヤ ベネ

ディクト1,2, ウォルナ マリ1, ピバ ニコル1, アン

デル リザ1, ストラバッド マルティナ1, クリゾウ

ジュリ1, ハガ アルフレッド3, ホラ ユルゲン1,

ランゲ ルディガ2 （1.ドイツ心臓センターミュン

ヘン 小児心臓外科, 2.ドイツ心臓センターミュン

ヘン 心臓血管外科, 3.ドイツ心臓センターミュン

ヘン 小児循環器科）

[III-OEP10-2]

Track3

シンポジウム | 川崎病

シンポジウム07（ III-S07）
川崎病「新しい日本のガイドラインが目指すもの」
座長:髙橋 啓（東邦大学医療センター大橋病院 病理診断科）
座長:小林 徹（国立成育医療研究センター 臨床研究センター企画運
営部）
8:30 AM - 11:00 AM  Track3

【基調講演】急性期治療ガイドライン改訂のポ

イントと国際比較
○三浦 大, 鮎澤 衛, 金井 貴志, 小林 徹, 鈴木

啓之, 濱田 洋通, 深澤 隆治, 山村 健一郎 （日本

小児循環器学会 川崎病急性期治療のガイドライン作

成委員会）

[III-S07-1]

診断の手引き改訂6版のポイント
○鮎澤 衛 （日本大学 医学部 小児科）

[III-S07-2]

川崎病遠隔期治療ガイドライン改定のポイント
○深澤 隆治 （日本医科大学小児科）

[III-S07-3]

川崎病冠動脈障害に対するステント治療に関す

る考察
○津田 悦子 （国立循環器病研究センター）

[III-S07-4]

成人期川崎病診療体制の課題と連携体制の構築
○三谷 義英 （三重大学 大学院医学系研究科 小児科

学）

[III-S07-5]

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー16（ III-LS16）
R S ウイルス感染症の重症化リスクと予防に向け
て：パリビズマブが果たす現在の役割
座長:小山 耕太郎（岩手医科大学医学部小児科学講座 主任教授）
スポンサード:アッヴィ合同会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track3

R S ウイルス感染症の重症化リスクと予防に[III-LS16-1]

向けて：パリビズマブが果たす現在の役割
○豊野 学朋 （秋田大学大学院医学系研究科 医学専

攻 機能展開医学系 小児科学 准教授）

シンポジウム | 心不全

シンポジウム08（ III-S08）
心不全「小児心不全薬物治療ガイドライン Update」
座長:村上 智明（札幌徳洲会病院 小児科）
座長:小垣 滋豊（大阪急性期・総合医療センター 小児科新生児科）
3:00 PM - 5:00 PM  Track3

ガイドラインからみた小児薬物心不全治療薬

～最新ガイドラインレビューとこれからに期待

する事～
○石井 良1, 石田 秀和1, 成田 淳1, 小垣 滋豊2,

大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院医学研究科 小児科,

2.大阪府立急性期・総合医療センター 小児科・新生

児科）

[III-S08-1]

先天性心疾患の慢性心不全治療-心保護薬のエ

ビデンス
○白石 真大 （北海道大学大学院・医学研究院 小児

科）

[III-S08-2]

新しい薬-LCZ696と小児治験
○三浦 大, 杉山 央, 平田 陽一郎, 安田 和志, 白石

公 （日本小児循環器学会 LCZ696治験プロジェクト

チーム）

[III-S08-3]

新しい心不全治療薬：トルバプタン
○村上 智明 （札幌徳洲会病院 小児科）

[III-S08-4]

優秀演題 | 心不全

優秀演題11（ III-OEP11）
小児心不全薬物治療ガイドライン Update
座長:村上 智明（札幌徳洲会病院）
座長:小垣 滋豊（大阪急性期・総合医療センター 小児科新生児科）
5:00 PM - 5:30 PM  Track3

乳児 DCM管理における前後負荷評価の重要性
○原 卓也, 石川 友一, 倉岡 彩子, 兒玉 よしひ

こ, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）

[III-OEP11-1]

小児心不全では、 AT1アンジオテンシン受容

体を抑制すべきか刺激すべきか？
○山田 充彦 （信州大学 医学部 分子薬理学教室）

[III-OEP11-2]

先天性心疾患における新しい慢性循環不全

ターゲットとしての内因性ナトリウム利尿ペ

プチド
○齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2,

滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2,

小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座,

2.岩手医科大学 心臓血管外科）

[III-OEP11-3]
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Track4

スポンサードセミナー

スポンサードセミナー17（ III-LS17）
塞栓術の最高峰　〜冠動脈瘻と門脈体循環シャント〜
座長:金 成海（静岡県立こども病院 循環器科）
スポンサード:ボストン・サイエンティフィックジャパン株式会社
11:30 AM - 12:20 PM  Track4

冠動脈瘻：カテーテル治療の実際
○藤井 隆成 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天

性心疾患センター）

[III-LS17-1]

門脈体循環シャント～カテーテルによる診断

から塞栓術まで～
○土井 悠司 （倉敷中央病院 小児科）

[III-LS17-2]

シンポジウム | 成人先天性心疾患

シンポジウム09（ III-S09）
成人先天性心疾患「移行の実際ー移行はどのように行
われ始めているかー」
座長:三谷 義英（三重大学大学院 医学系研究科 小児科学）
座長:八尾 厚史（東京大学）
3:00 PM - 5:00 PM  Track4

【基調講演】先天性心疾患の移行医療の実

態、提言から移行医療支援へ： Overview
○三谷 義英 （三重大学大学院 医学系研究科 小児科

学）

[III-S09-1]

患者の視点から見た移行医療
○山口 美はと （全国心臓病の子どもを守る会）

[III-S09-2]

先天性心疾患の成人期移行医療の実際：埼玉医

科大学国際医療センター
○岩永 史郎 （埼玉医科大学国際医療センター 心臓

内科）

[III-S09-3]

埼玉医科大学での試み 小児循環器科の立場
○連 翔太1, 長谷川 早紀2, 葭葉 茂樹1, 保土田 健太

郎3, 加藤 律史2, 岩永 史郎2, 中埜 信太郎2, 村松

俊裕2, 小林 俊樹1, 鈴木 孝明3, 住友 直方1

（1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科,

2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓内科, 3.埼玉

医科大学国際医療センター 小児心臓外科）

[III-S09-4]

小児の自律への試みと患者教育の実際ー看護の

役割ー
○落合 亮太1, 佐藤 優希2, 秋山 直美1, 鈴木 姿子3,

権守 礼美4, 仁田 学5 （1.横浜市立大学 医学系研究

科 看護学専攻, 2.国立成育医療研究センター研究所

小児慢性特定疾病情報室, 3.横浜市立大学附属病院

看護部, 4.榊原記念病院 看護部, 5.横浜市立大学

医学部 循環器・腎臓・高血圧内科学）

[III-S09-5]

当院を含む神奈川県における成人移行の問題点

と Self care確立のための発達評価の役割
○柳 貞光1, 尾方 綾2, 岩佐 美可3, 水野 雄太1,

池川 健1, 杉山 隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野

晋1, 金 基成1, 上田 秀明1 （1.神奈川県立こども医

療センター 循環器内科, 2.神奈川県立こども医療セ

ンター 臨床心理室, 3.神奈川県立こども医療セン

ター 看護部）

[III-S09-6]

横浜 ACHD診療から見えてくるもう一つの移行

医療
○仁田 学1, 中島 理恵1, 菅野 晃靖1, 石上 友章1,

石川 利之1, 田村 功一1, 中野 裕介1, 渡辺 重朗2,

鉾碕 竜範2, 町田 大輔3, 益田 宗孝3 （1.横浜市立

大学大学院 医学研究科 循環器・腎臓・高血圧内科

学, 2.横浜市立大学 小児循環器科, 3.横浜市立大学

外科治療学）

[III-S09-7]

優秀演題 | 成人先天性心疾患

優秀演題12（ III-OEP12）
移行の実際ー移行はどのように行われ始めているかー
座長:三谷 義英（三重大学大学院医学系研究科 小児科学）
座長:八尾 厚史（東京大学）
5:00 PM - 5:30 PM  Track4

静岡県立病院機構における移行期医療支援体

制つくり
○満下 紀恵1,2, 猪飼 秋夫2,3, 田中 靖彦1,2, 芳本

潤1,2, 宮﨑 文2, 廣瀬 圭一2,3, 金 成海1,2, 新居

正基1,2, 小野 安生2, 坂本 喜三郎3 （1.静岡県立

こども病院 循環器科, 2.静岡県立総合病院 移行

期医療部, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科）

[III-OEP12-1]

ファロー四徴症遠隔期の右心容量負荷に伴う

左心機能障害
○安川 峻, 市川 肇, 小森 元貴, 海老島 宏典,

今井 健太, 島田 勝利, 帆足 孝也 （国立循環器

病研究センター 小児心臓外科）

[III-OEP12-2]

Eisenmenger症候群多施設共同研究の進捗状

況
○坂崎 尚徳1, 丹羽 公一郎2 （1.兵庫県立尼崎総

合医療センター 小児循環器内科, 2.聖路加国際病

院 心血管センター）

[III-OEP12-3]

One-off sessions

デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ I）01（ OR01）
一般心臓病学
指定討論者:麻生 健太郎（聖マリアンナ医科大学 小児科）
指定討論者:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
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膜様部心室中隔欠損と房室中隔欠損の解剖学的特

徴を併有する疾患群についての検討
○加藤 有子, 新居 正基, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本

潤, 金 成海, 満下 紀恵, 田中 靖彦 （静岡県立こども

病院 循環器科）

[OR01-1]

乳幼児期に無症状で発見された small coronary

arteriovenous fistula(CAVF)の中期経過
○三井 さやか, 福見 大地, 大島 康徳 （名古屋第一赤

十字病院 小児循環器科）

[OR01-2]

胸痛を主訴に小児循環器外来を受診した患児への

循環器超音波検査実施の適正性に関する検討
○仲本 雄一1, 山田 俊介1, 小山田 遵2, 岡崎 三枝子3,

豊野 学朋1 （1.秋田大学 医学部 小児科, 2.大曲厚生医

療センター 小児科, 3.秋田大学医学部附属病院 総合臨

床教育研修センター）

[OR01-3]

グレン循環における体肺動脈側副血管の発育とそ

の背景についての検討
○鈴木 彩代, 倉岡 彩子, 兒玉 祥彦, 中村 真, 石川

友一, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器科）

[OR01-4]

遠隔期弁機能から見た RVOTR時の弁選択：人工弁

or ePTFE Valved Conduit
○合田 真海, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介,

岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角 秀秋

（福岡市立こども病院）

[OR01-5]

デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ I）02（ OR02）
染色体異常・遺伝子異常
指定討論者:前田 潤（東京都立小児総合医療センター 循環器科）
指定討論者:与田 仁志（東邦大学医療センター大森病院 新生児科）

大動脈弁上狭窄に対する適切な治療介入時期の検

討
○中村 太地, 竹田 義克, 岩崎 秀紀, 井美 暢子, 前田

顕子, 太田 邦雄 （金沢大学附属病院 小児科）

[OR02-1]

乳児期早期に高度肺動脈性肺高血圧(PAH)を認め非

典型的経過から NFU1遺伝子異常が判明した一男児

例
○桑名 都史絵, 池川 健, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 河合

駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明

（神奈川県立こども医療センター 循環器科）

[OR02-2]

21trisomyに合併した大動脈縮窄の治療成績
○山本 哲也1, 桑原 直樹1, 林 大地1, 田中 秀門1, 寺澤

厚志1, 後藤 浩子1, 川口 祐太朗2, 渕上 泰2, 岩田 祐輔
2, 桑原 尚志1 （1.岐阜県総合医療センター 小児循環器

内科, 2.岐阜県相同医療センター 小児心臓外科）

[OR02-3]

18トリソミーにおける閉塞性肺血管病変の早期進[OR02-4]

行についての検討
○田原 昌博1, 森田 理沙1, 浦山 耕太郎1, 杉野 充伸1,

山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児科, 2.あか

ね会土谷総合病院 心臓血管外科）

18トリソミー児の在宅移行を目的とした手術、治

療介入に関する検討
○國松 将也, 粒良 昌弘, 江畑 亮太 （千葉大学大学院

小児病態学）

[OR02-5]

デジタルオーラル | 胎児心臓病学

デジタルオーラル（ I）03（ OR03）
胎児心臓病学
指定討論者:田中 靖彦（静岡県立こども病院）
指定討論者:石井 徹子（千葉県こども病院 循環器科）

重複大動脈弓の抽出は、右大動脈弓と第一分枝の

角度測定が有用である
○森 雅啓, 石井 陽一郎, 橋本 和久, 廣瀬 将樹, 松尾

久実代, 青木 寿明, 高橋 邦彦, 萱谷 太 （大阪母子医

療センター 小児循環器科）

[OR03-1]

胎児診断された重複大動脈弓・血管輪に対する造

影 CTを用いた手術適応評価
○池川 健1, 金 基成1, 川滝 元良2, 水野 雄太1, 杉山

隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 柳 貞光1,

上田 秀明1 （1.神奈川県立こども医療センター 循環器

内科, 2.神奈川県立こども医療センター 新生児科）

[OR03-2]

出生直後の心臓外科治療を準備して計画分娩を

行った重症先天性心疾患症例の検討
○漢 伸彦1,2,3, 島 貴史1,2, 古賀 恭子2,5, 倉岡 綾子3,

児玉 祥彦3, 石川 友一3, 佐川 浩一3, 小田 晋一郎4,

中野 俊秀4, 角 秀秋4 （1.福岡市立こども病院 胎児循

環器科, 2.福岡市立こども病院 新生児科, 3.福岡市立こ

ども病院 循環器科, 4.福岡市立こども病院 心臓血管外

科, 5.福岡市立こども病院 検査科）

[OR03-3]

The analysis of multicenter fetal

echocardiography registration in Japan
○瀧聞 浄宏1,2, 池田 智明1,3, 武井 黄大1,2, 加地 剛1,4,

河津 由紀子1,5, 川崎 有希子1,6, 稲村 昇1,7 （1.日本胎

児心臓病学会 総務委員会, 2.長野県立こども病院 循環

器小児科, 3.三重大学 産婦人科, 4.徳島大学 産婦人科,

5.豊中市民病院 小児科, 6.大阪市立総合医療センター

小児循環器科, 7.近畿大学小児科）

[OR03-4]

DPDTによる Ebstein病の予後
○川滝 元良1, 金 基成2 （1.神奈川県立こども医療セン

ター 新生児科, 2.神奈川県立こども医療センター 循環

器科）

[OR03-5]

デジタルオーラル | 複雑心奇形
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デジタルオーラル（ I）04（ OR04）
複雑心奇形
指定討論者:黒嵜 健一（国立循環器病研究センター 小児循環器内科
部）
指定討論者:上田 秀明（神奈川県立こども医療センター 循環器内
科）

機能的単心室の予後改善へ向けた初期治療介入の

工夫
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1,

土井 大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九州病院

小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）

[OR04-1]

全冠動脈孔閉鎖を伴う純型肺動脈閉鎖症に対する

Ao-RV shuntの新たな治療戦略
○吉井 公浩1, 佐藤 純1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川

浩1, 櫻井 寛久2, 野中 利通2, 櫻井 一2, 大橋 直樹1

（1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器,

2.中京病院 中京こどもハートセンター 心臓血管外科）

[OR04-2]

純型肺動脈閉鎖および重症肺動脈狭窄症の中長期

的な予後も視野に入れた治療戦略
○土井 悠司1, 上田 和利1, 佐藤 一寿1, 荻野 佳代1, 林

知宏1, 脇 研自1, 小谷 恭弘2, 笠原 慎吾2, 新垣 義夫1

（1.倉敷中央病院小児科, 2.岡山大学病院心臓血管外

科）

[OR04-3]

胎児診断のない左心低形成症候群の経過と予後
○加藤 昭生, 西畑 昌大, 竹蓋 清高, 島袋 篤哉, 中矢

代 真美, 佐藤 誠一 （沖縄県立南部医療センター・こど

も医療センター）

[OR04-4]

3弁付き ePTFE導管を用いた右室流出路再建術の遠

隔成績についての検討
○岡崎 新太郎1, 西田 公一1, 浅田 聡2, 山岸 正明3

（1.福井循環器病院 小児科, 2.福井循環器病院 心臓血

管外科, 3.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）

[OR04-5]

デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ I）05（ OR05）
画像診断
指定討論者:武田 充人（北海道大学医学部 小児科学講座）
指定討論者:石川 友一（福岡市立こども病院 循環器科）

3D プリンティングを応用した超軟質精密心臓レプ

リカによる複雑先天性心疾患の手術手技支援-医療

機器承認および多施設臨床治験の開始について
○白石 公1, 黒嵜 健一1, 帆足 孝也1, 鈴木 孝明2, 犬塚

亮3, 新川 武史4, 猪飼 秋夫5, 芳村 直樹6, 山岸 正明7,

笠原 真悟8, 市川 肇1 （1.国立循環器病研究センター,

2.埼玉医科大学国際医療センター, 3.東京大学医学部,

4.東京女子医科大学, 5.静岡県立こども病院, 6.富山大

学医学部, 7.京都府立医科大学, 8.岡山大学医学部）

[OR05-1]

収縮能が保たれた Fontan術後右室型単心室におけ

る Tauの代理マーカーとしての Global

Longitudinal Strainの有用性
○鈴木 康太, 新居 正基, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本

潤, 金 成海, 満下 紀恵, 田中 靖彦 （静岡県立こども

病院 循環器科）

[OR05-2]

心外膜下脂肪組織の臨床的意義：川崎病冠動脈病

変部位での検討
○加藤 雅崇, 能登 信孝, 並木 秀匡, 小森 暁子, 阿部

百合子, 神山 浩, 鮎澤 衛 （日本大学 医学部 小児科学

系小児科学分野）

[OR05-3]

先天性心疾患患者の感染性心内膜炎におけるガリ

ウムシンチグラフィ
○加藤 匡人, 岩朝 徹, 北野 正尚, 坂口 平馬, 津田

悦子, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環器病

研究センター 小児循環器内科）

[OR05-4]

小児心筋症における心臓 MRIの T1mappingで得ら

れる心筋評価の有用性 ~T1mapping法で心筋の繊維

化を真に推測できるか~
○石井 良, 石田 秀和, 吉原 千華, 江見 美杉, 平野

恭悠, 小垣 滋豊, 成田 淳, 大薗 恵一 （大阪大学 医学

部 小児科学）

[OR05-5]

心筋血流シンチグラムによる右室機能評価
○永尾 宏之, 岩朝 徹, 豊島 由佳, 加藤 匡人, 福山

緑, 加藤 愛章, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター

小児循環器科）

[OR05-6]

デジタルオーラル | 心臓血管機能

デジタルオーラル（ I）06（ OR06）
心臓血管機能
指定討論者:増谷 聡（埼玉医科大学総合医療センター）
指定討論者:宗内 淳（九州病院 小児科）

拍動抵抗を考慮に入れた新たな実効動脈エラスタ

ンスを用いたファロー四徴症の右室後負荷評価
○犬塚 亮1, 松井 彦郎1, 増谷 聡2, 先崎 秀明3

（1.東京大学 小児科, 2.埼玉医科大学総合医療セン

ター, 3.北里大学新世紀医療開発センター先端医療領域

開発部門小 児循環器集中治療学）

[OR06-1]

右室圧から得られる新しい指標 RVωは Tei index

(MPI）を反映し、ファロー四徴症術後症例におけ

る右心不全を評価できる。
○早渕 康信, 本間 友佳子, 香美 祥二 （徳島大学病院

小児科）

[OR06-2]

ファロー四徴症術後症例における右室拡張能：心

エコーによるドプラ解析と心臓カテーテル検査に

よる圧解析の比較検討

[OR06-3]
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○本間 友佳子, 早渕 康信, 香美 祥二 （徳島大学大学

院 医歯薬学研究部 小児科）

ある程度の大きさを持った低形成左室や心室中隔

が先行し右室自由壁が遅れる収縮パターンは単心

室症の典型的な機械的非同期である
○羽山 陽介1, 清水 秀二1, 川田 徹1, 三池 虹2, 坂口

平馬2, 宮﨑 文3, 大内 秀雄2, 黒嵜 健一2, 杉町 勝1

（1.国立循環器病研究センター 循環動態制御部, 2.国立

循環器病研究センター 小児循環器科, 3.静岡県立こども

病院 循環器科）

[OR06-4]

HLHS予後因子の QRS時間は何を反映しているか？
○原 卓也, 石川 友一, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 中村

真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）

[OR06-5]

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ I）07（ OR07）
カテーテル治療1
指定討論者:江原 英治（大阪市立総合医療センター小児医療セン
ター 小児循環器内科）
指定討論者:小林 富男（群馬県立小児医療センター）

経皮的心房中隔欠損閉鎖術の適応拡大における血

行動態的考察
○中野 智1, 齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻

重人1, 滝沢 友里恵1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 小山 耕太

郎1 （1.岩手医科大学 小児科, 2.岩手医科大学 心臓血

管外科）

[OR07-1]

経皮的心房中隔欠損閉鎖術における Amplatzer

Septal Occluderと Occlutech Figulla Flex2の比

較検討
○大木 寛生, 山形 知慧, 佐藤 麻朝, 森川 哲行, 小山

裕太郎, 宮田 功一, 永峯 宏樹, 前田 潤, 三浦 大

（東京都立小児総合医療センター 循環器科）

[OR07-2]

心房中隔欠損カテーテル治療の限界点. 自験例か

らの考察
○小島 拓朗, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連

翔太, 葭葉 茂樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セ

ンター 小児心臓科）

[OR07-3]

経皮的心房中隔欠損閉鎖術後頭痛と心室エネル

ギー効率変化の関連
○松岡 良平, 宗内 淳, 江崎 大起, 土井 大人, 杉谷

雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児循環器科）

[OR07-4]

type A以外の PDA閉鎖術におけるデバイス選択
○佐藤 純, 吉井 公浩, 吉田 修一朗, 武田 紹, 西川

浩, 大橋 直樹 （中京病院 中京こどもハートセンター

小児循環器科）

[OR07-5]

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ I）08（ OR08）
カテーテル治療2
指定討論者:中川 直美（広島市立広島市民病院 循環器小児科）
指定討論者:星野 健司（埼玉県立小児医療センター 循環器科 ）

Bicuspid PTFE valveを用いた右室流出路形成術

（ Nunn法）における経皮的肺動脈弁置換術の可能

性
○片岡 功一1,2, 河田 政明1,3, 安済 達也2, 古井 貞浩2,

鈴木 峻2, 横溝 亜希子2, 岡 健介2, 関 満2, 佐藤 智幸
2, 吉積 功1,3, 鵜垣 伸也1,3 （1.自治医科大学とちぎ子

ども医療センター 小児手術・集中治療部, 2.自治医科大

学とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学と

ちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科）

[OR08-1]

乳幼児における腋窩動脈アプローチのための解剖

学的検討
○藤井 隆成, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水 武, 大山

伸雄, 柿本 久子, 樽井 俊, 宮原 義典, 籏 義仁, 石野

幸三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性

心疾患センター）

[OR08-2]

喀血に対してミシガン小児病院で施行された心臓

カテーテル検査・治療
○佐々木 赳1,2, 川崎 有希1,2, Daisuke Kobayashi2

（1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児

循環器内科, 2.ミシガン小児病院 デトロイト ミシガン

アメリカ）

[OR08-3]

先天性心疾患に合併した体静脈狭窄に対するカ

テーテル治療
○田中 惇史, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井

大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児科）

[OR08-4]

純型肺動脈閉鎖症の遠隔期予後－単施設における

後方視的検討
○加藤 温子1, 廣田 篤史1, 加藤 愛章1, 藤本 一途1,

岩朝 徹1, 北野 正尚1, 坂口 平馬1, 帆足 孝也2, 大内

秀雄1, 市川 肇2, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究セン

ター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター

小児心臓血管外科）

[OR08-5]

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ I）09（ OR09）
電気生理学・不整脈1
指定討論者:宮﨑 文（静岡県立総合病院 移行医療部成人先天性心疾
患科/静岡県立こども病院 循環器科）
指定討論者:岩本 眞理（済生会横浜市東部病院こどもセンター 総合
小児科）

ジャンプ法とマスター法を用いた運動負荷心電図

検査についての比較検討
○小山 裕太郎, 山形 知慧, 森川 哲行, 佐藤 麻朝,

[OR09-1]
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宮田 功一, 永峯 宏樹, 大木 寛生, 前田 潤, 三浦 大

（東京都立小児総合医療センター 循環器科）

上室性頻拍に対するアブレーション治療を行った

小児患者の Coronary sinus異常についての検討
○福留 啓祐1, 吉田 葉子1, 鈴木 嗣敏1, 森 秀洋2, 丸山

和歌子2, 中村 香絵2, 藤野 光洋2, 江原 英治2, 村上

洋介2, 中村 好秀1,3 （1.大阪市立総合医療センター

小児不整脈科, 2.大阪市立総合医療センター 小児循環器

内科, 3.近畿大学 小児科）

[OR09-2]

母体抗 SS-A/SS-B抗体陽性の児に発症した洞不全

症候群3症例の検討
○黒江 崇史, 河合 駿, 水野 雄太, 池川 健, 杉山

隆朗, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田

秀明 （神奈川県立こども医療センター 循環器内科）

[OR09-3]

Ebstein病合併 WPW症候群への3Dマッピングシステ

ム “ RHYTHMIA”の有効性
○連 翔太1, 住友 直方1, 森 仁2, 戸田 紘一1, 多喜 萌1,

小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1 （1.埼玉医科大学

国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療

センター 心臓内科）

[OR09-4]

小児における睡眠時および覚醒時の心拍変動
○秦野 敬子1, 齋藤 和由2, 武田 淳1, 北川 文彦1, 鈴木

大次郎2, 小島 有紗2, 内田 英利2, 畑 忠善2 （1.藤田医

科大学病院 臨床検査部, 2.藤田医科大学 医学部 小児

科）

[OR09-5]

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ I）10（ OR10）
電気生理学・不整脈2
指定討論者:坂口 平馬（国立循環器病研究センター 小児循環器科）
指定討論者:畑 忠善（藤田医科大学大学院 保健学研究科）

先天性 QT延長症候群における ICD/S-ICD植込みの

現状
○後藤 浩子1,2, 桑原 直樹1, 寺澤 厚志1, 山本 哲也1,

田中 秀門1, 桑原 尚志1, 割田 俊一郎2, 野田 俊彦2

（1.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県

総合医療センター 不整脈科）

[OR10-1]

新生児期早期の心電図は QT延長症候群の診断に有

用である可能性がある
○小澤 淳一1, 鈴木 博2, 大野 聖子3, 八木原 伸江4,

馬場 惠史1, 塚田 正範1, 阿部 忠朗1, 沼野 藤人1, 堀江

稔5, 齋藤 昭彦1 （1.新潟大学 小児科, 2.魚沼基幹病院

小児科, 3.国立循環器病研究センター 分子生物学部,

4.新潟大学 循環器内科, 5.滋賀医科大学 循環器内科）

[OR10-2]

先天性心疾患周術期接合部頻拍のリスク因子
○泉 岳1, 武田 充人1, 山澤 弘州1, 永井 礼子1, 阿部

[OR10-3]

二郎1, 谷口 宏太1, 加藤 伸康2, 荒木 大2 （1.北海道大

学 小児科, 2.北海道大学 循環器外科）

小児に対する皮下植込み型除細動器(S-ICD)の適応

と管理の検討
○福永 英生1, 真弓 怜奈1, 磯 武史1, 松井 こと子1,

古川 岳史1, 高橋 健1, 田淵 晴名2, 林 英守2, 関田

学2, 中西 啓介3, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 医学部

小児科, 2.順天堂大学 医学部 循環器内科, 3.順天堂大

学 医学部 心臓血管外科）

[OR10-4]

新しい system (DirectSense)を使用して

ablationを施行した成人先天性心疾患症例
○豊原 啓子1, 工藤 恵道1, 竹内 大二1, 杉山 央1, 庄田

守男2 （1.東京女子医科大学 循環器小児 先天性心疾患

科, 2.東京女子医科大学 循環器内科）

[OR10-5]

デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ I）11（ OR11）
集中治療・周術期管理1
指定討論者:大﨑 真樹（静岡県立こども病院 循環器集中治療科）
指定討論者:岩田 祐輔（岐阜県総合医療センター 小児心臓外科）

ファロー四徴症の anoxic spellにおける

landiolol持続静注有効性の検討
○沼田 隆佑, 安河内 聰, 瀧聞 浄宏, 武井 黄太, 田中

登, 小山 智史, 大日方 春香, 米原 恒介, 正本 雅斗

（長野県立こども病院）

[OR11-1]

大動脈縮窄複合において大動脈弁輪径が術後急性

期に与える影響
○中川 良, 犬塚 亮, 浦田 晋, 中野 克俊, 朝海 廣子

（東京大学 小児科）

[OR11-2]

小児心臓手術術後管理における、呼吸器合併症軽

減を目指した呼吸理学療法の有効性
○鈴木 憲治1, 佐々木 孝1, 栗田 二郎1, 川瀬 康裕1,

坂本 俊一郎1, 宮城 泰雄1, 石井 庸介1, 師田 哲郎1,

深澤 隆治2, 増山 素道3, 新田 隆1 （1.日本医科大学

心臓血管外科, 2.日本医科大学 小児科, 3.日本医科大学

リハビリテーション室）

[OR11-3]

カテーテル留置に伴う中心静脈閉塞～単心室患者

における現状とその背景についての検討
○鈴木 彩代, 倉岡 彩子, 兒玉 祥彦, 石川 友一, 中村

真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）

[OR11-4]

動脈管依存性先天性心疾患におけるミルリノンを

併用した動脈管の管理
○森鼻 栄治1,2, 山田 佑也1,2, 鈴木 孝典1,2, 伊藤 諒一
1,2, 森本 美仁1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1, 河井 悟1,

安田 和志1, 村山 弘臣3, 岡田 典隆3 （1.あいち小児保

健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科,

[OR11-5]
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2.あいち小児保健医療総合センター 新生児科, 3.あいち

小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 心臓血

管外科）

デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ I）12（ OR12）
集中治療・周術期管理2
指定討論者:大﨑 真樹（静岡県立こども病院 循環器集中治療科）
指定討論者:佐々木 孝（日本医科大学 心臓血管外科）

新生児期の低酸素濃度ガス吸入療法 ―胎児診断と

の関連―
○豊島 由佳, 廣田 篤史, 加藤 愛章, 北野 正尚, 白石

公, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター 小児循環器

内科）

[OR12-1]

長期の低酸素換気療法にて管理した高肺血流肺高

血圧心室中隔欠損の極低出生体重児の管理の経験
○横山 岳彦, 犬飼 幸子 （名古屋第二赤十字病院 小児

科）

[OR12-2]

心室中隔欠損症術後における一酸化窒素（ NO）吸

入療法施行例の検討
○浦山 耕太郎1, 森田 理沙1, 杉野 充伸1, 田原 昌博1,

山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児科, 2.あか

ね会土谷総合病院 心臓血管外科）

[OR12-3]

予期せぬ呼吸循環不全に対して PCPSを導入した症

例の適応と問題点
○竹下 直樹1, 梶山 葉1, 遠藤 康裕1, 井上 聡1, 森下

祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田 和幸1,

糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学附属病院

小児科, 2.京都府立医科大学附属病院 小児心臓血管外

科）

[OR12-4]

周術期に Fontan takedownまたは予定外の

Fenestration作成を行った症例の検討
○梶本 昂宏, 小林 匠, 前田 佳真, 吉敷 香菜子, 稲毛

章郎, 上田 知実, 浜道 裕二, 矢崎 諭, 嘉川 忠博

（榊原記念病院 小児循環器科）

[OR12-5]

デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ I）13（ OR13）
心筋心膜疾患
指定討論者:安田 和志（あいち小児保健医療総合センター 循環器
科）
指定討論者:星合 美奈子（山梨県立中央病院 小児循環器病セン
ター）

小児肥大型心筋症の急激な壁厚増大は不整脈のリ

スク因子、新規リスクモデルの修飾因子となる可

能性がある。
○山澤 弘州, 武田 充人, 永井 礼子, 泉 岳, 阿部

[OR13-1]

二郎, 谷口 宏太, 佐々木 大輔, 辻岡 孝郎 （北海道大

学大学院 医学研究院 小児科）

心臓 MRIを用いた左室心筋緻密化障害(LVNC)の左

心室機能解析
○仲岡 英幸1, 寳田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1,

伊吹 圭二郎1, 小澤 綾佳1, 廣野 恵一1, 市田 蕗子2

（1.富山大学 医学部 小児科学教室, 2.国際医療福祉大

学 医学部 小児科）

[OR13-2]

シャーガス慢性心筋炎の病態形成機構
○中釜 悠1,2, 伊藤 正道3, 仁田原 裕子1, Katherine

Candray1, Stanley Rodriguez4, 武田 憲彦3, 嶋田 淳子
5, 金子 明1, 城戸 康年1 （1.大阪市立大学大学院医学研

究科 寄生虫学, 2.東京大学医学部附属病院 小児科,

3.東京大学大学院医学系研究科 循環器内科学, 4.国立エ

ルサルバドル大学 健康科学研究開発センター, 5.群馬大

学大学院保健学研究科 生体情報検査科学）

[OR13-3]

当院における結節性硬化症の心合併症とその経

過、 Everolimusの効果判定
○小島 有紗, 齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 内田 英利, 畑

忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）

[OR13-4]

先天性孤立性左心室瘤：経時的に形態と機能が大

きく変化した一例
○安藤 達也, 飯島 正紀, 森 琢麿, 石川 悟, 古河 賢太

郎, 橘高 恵美, 藤原 優子 （東京慈恵会医科大学 小児

科）

[OR13-5]

デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ I）14（ OR14）
術後遠隔期・合併症・発達1
指定討論者:坂崎 尚徳（兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器
内科）
指定討論者:中島 弘道（千葉県こども病院 循環器科）

酸素飽和度変化に基づいた半定量的肝静脈血流評

価の可能性
○齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 滝沢

友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 小山 耕太郎
1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学

心臓血管外科）

[OR14-1]

左心低形成症候群に対する Norwood+Glenn手術成

績の後方視的検討
○水野 雄太, 柳 貞光, 杉山 隆朗, 池川 健, 河合 駿,

若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 上田 秀明 （神奈川県立

こども医療センター 循環器内科）

[OR14-2]

心外導管法を用いた Fontan手術における中遠隔期

合併症
○兒玉 祥彦1,3, 小田 晋一郎2, 梅本 真太郎3, 倉岡 彩子

[OR14-3]
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1, 石川 友一1, 中村 真1, 中野 俊秀2, 角 秀秋2, 坂本

一郎3, 筒井 裕之3, 佐川 浩一1 （1.福岡市立こども病院

循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科, 3.九州

大学病院 循環器内科）

Fontan術後患者における骨密度の検討
○藤野 光洋1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1,

吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 小澤 秀登3, 鍵崎 康治3, 西垣

恭一3, 江原 英治1, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療セ

ンター 小児医療センター 小児循環器内科, 2.大阪市立

総合医療センター 小児医療センター 小児不整脈科,

3.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心

臓血管外科）

[OR14-4]

フォンタン術後患者における運動時末梢静脈圧上

昇と運動耐容能の関係
○小野 晋, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 河合 駿,

若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立

こども医療センター 循環器内科）

[OR14-5]

デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ I）15（ OR15）
術後遠隔期・合併症・発達2
指定討論者:城戸 佐知子（兵庫県立こども病院 循環器内科）
指定討論者:立野 滋（千葉市立海浜病院 小児科）

MRI-Feature trackingによる Fallot四徴症術後遠

隔期の右室および左室の心筋ストレイン評価
○小山 智史, 安河内 聰, 正本 雅斗, 米原 恒介, 大日

方 春香, 田中 登, 沼田 隆佑, 武井 黄太, 瀧聞 浄宏

（長野県立こども病院 循環器小児科）

[OR15-1]

3弁付コンディットを用いた右室流出路再建術の検

討
○廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 村田 眞哉, 伊藤 弘毅, 腰山

宏, 石道 基典, 太田 恵介, 渡辺 謙太郎, 坂本 喜三郎

（静岡県立こども病院心臓血管外科）

[OR15-2]

小児の先天性心疾患術後における周術期痙攣発作

とてんかんの後方視的検討
○池川 健, 小野 晋, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 河合 駿,

若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立

こども医療センター 循環器内科）

[OR15-3]

先天性心疾患新生児における人工心肺下手術後の

頭蓋内出血性病変の検討
○伊吹 圭二郎1, 寳田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1,

仲岡 英幸1, 小澤 綾佳1, 廣野 恵一1, 鳥塚 大介2, 東田

昭彦2, 芳村 直樹2 （1.富山大学 医学部 小児科学教室,

2.富山大学 医学部 第一外科）

[OR15-4]

総肺静脈還流異常修復術後の合併症に関する検討
○國方 歩1, 吉原 尚子1, 藤岡 泰生1, 小林 城太郎2,

[OR15-5]

土屋 恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小児科,

2.日本赤十字社医療センター 心臓血管外科）

デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ I）16（ OR16）
術後遠隔期・合併症・発達3
指定討論者:篠原 徳子（東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性
心疾患科）
指定討論者:塩野 淳子（茨城県立こども病院 小児循環器科）

先天性心疾患術後乳び胸管理における最大のリス

クは何か？
○多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 小島 拓朗, 葭葉

茂樹, 小林 俊樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セ

ンター 小児心臓科）

[OR16-1]

先天性心疾患患者に対する脊椎側弯症手術の経験
○原 卓也, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 石川 友一, 中村

真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）

[OR16-2]

全国小児病院循環器科における医療的ケアを要す

る心疾患児についての現状調査
○高室 基樹1,2, 澤田 まどか1, 名和 智裕1, 白石 真大1,

吉川 靖1, 親谷 佳佑1 （1.北海道立子ども総合医療・療

育センター 小児循環器内科, 2.全国小児病院循環器科連

絡協議会）

[OR16-3]

感染予防策の強化により無脾症に合併する敗血症

を減らすことができるのか？
○安田 昌広, 大下 裕法, 山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤

諒一, 森本 美仁, 郷 清貴, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治,

河井 悟, 安田 和志 （あいち小児保健医療総合センター

小児心臓病センター 循環器科）

[OR16-4]

先天性心疾患術後患者において、4型コラーゲン7

sは中心静脈圧を反映する
○岡 秀治, 梶濱 あや, 中右 弘一, 東 寛 （旭川医科大

学 小児科）

[OR16-5]

デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ I）17（ OR17）
成人先天性心疾患1
指定討論者:手島 秀剛（市立大村市民病院 小児科）
指定討論者:中山 智孝（高知大学医学部 小児思春期医学）

解剖学的左室-肺動脈心外導管術を行った修正大血

管転位症の予後
○島田 衣里子, 篠原 徳子, 朝貝 省史, 原田 元, 佐藤

正規, 石戸 美妃子, 竹内 大二, 豊原 啓子, 富松 宏文,

稲井 慶, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小児

科・成人先天性心疾患科）

[OR17-1]

当院でフォローしている成人期に達した修正大血

管転位症の検討

[OR17-2]
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○六郷 由佳1, 岩澤 伸哉1, 大軒 健彦1, 大田 千晴1,

木村 正人2, 建部 俊介3 （1.東北大学病院 小児科,

2.宮城県立こども病院循環器科, 3.東北大学病院 循環器

内科）

二心室修復後遠隔期に静脈圧上昇と肝硬変を呈し

た心室中隔欠損を伴わない肺動脈弁閉鎖

（ PA/IVS）の1例
○白井 丈晶1, 圓尾 文子2, 下浦 広之1, 金子 明弘1,

上村 和也3, 阪田 美穂3, 佐藤 有美3, 山口 眞弘2

（1.加古川中央市民病院 循環器内科, 2.加古川中央市民

病院 心臓血管外科, 3.加古川中央市民病院 小児科）

[OR17-3]

Ross-Konno術後の autograftに関する遠期遠隔成

績の検討
○野村 竜也, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介,

合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 角 秀秋

（福岡市立こども病院）

[OR17-4]

純型肺動脈閉鎖症における Fontan術後遠隔期の左

室機能に関与する因子について
○朝貝 省史, 小木曽 正隆, 佐藤 正規, 原田 元, 島田

衣里子, 石戸 美妃子, 篠原 徳子, 稲井 慶, 杉山 央

（東京女子医科大学病院 循環器小児・成人先天性心疾患

科）

[OR17-5]

デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ I）18（ OR18）
成人先天性心疾患2
指定討論者:上村 秀樹（奈良県立医科大学附属病院 先天性心疾患セ
ンター）
指定討論者:森田 紀代造（東京慈恵会医科大学附属病院 心臓外科）

当院における移行医療の取り組み
○金子 幸栄1, 井上 奈緒1, 中嶌 八隅1, 齋藤 秀輝2,

小出 昌秋3 （1.聖隷浜松病院 小児循環器科, 2.聖隷浜

松病院 循環器科, 3.聖隷浜松病院 心臓血管外科）

[OR18-1]

当院における ACHD診療の取り組みー地域中核総合

病院内の小児病院としてー
○江原 英治1, 村上 洋介1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1,

中村 香絵1, 藤野 光洋1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 小澤

秀登3, 鍵崎 康治3, 西垣 恭一3 （1.大阪市立総合医療セ

ンター 小児医療センター 小児循環器内科, 2.大阪市立

総合医療センター 小児医療センター 小児不整脈科,

3.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心

臓血管外科）

[OR18-2]

先天性心疾患症例の人工弁での肺動脈弁置換術に

おける中期成績の検討-人工弁サイズによる予後評

価-
○松尾 諭志, 齋木 佳克 （東北大学病院 心臓血管外

[OR18-3]

科）

先天性心疾患患者において Obesity paradoxは存

在するか？
○佐藤 正規, 稲井 慶, 小木曽 正隆, 島田 衣里子,

原田 元, 朝貝 省史, 豊原 啓子, 竹内 大二, 石戸 美妃

子, 篠原 徳子, 杉山 央 （東京女子医大循環器小児科）

[OR18-4]

Fontan術後患者の12誘導心電図と心血行動態との

関連
○鈴木 大1, 大内 秀雄1,2, 三池 虹1, 中島 公子1, 坂口

平馬1, 白石 公1, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究セン

ター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター

成人先天性心疾患科）

[OR18-5]

デジタルオーラル | 周産期・心疾患合併妊婦

デジタルオーラル（ I）19（ OR19）
周産期・心疾患合併妊婦
指定討論者:石戸 美妃子（東京女子医科大学 循環器小児科）
指定討論者:畑崎 喜芳（富山県立中央病院 小児科）

敗血症による高度左室機能障害に対し、経皮的心

房中隔裂開術と両側肺動脈絞扼術で救命し得た新

生児例
○黒田 浩行1, 菅谷 憲太1, 中野 裕介1, 渡辺 重朗1,

鉾碕 竜範1, 町田 大輔2, 益田 宗孝2, 伊藤 秀一1

（1.横浜市立大学 小児科, 2.横浜市立大学 心臓血管外

科）

[OR19-1]

高肺血流型先天性心疾患を合併した極低出生体重

児の手術時期による検討
○山田 浩之, 中尾 厚, 土屋 恵司 （日本赤十字社医療

センター 新生児科）

[OR19-2]

バセドウ病母体から出生した児の循環動態の推移
○石川 貴充, 内山 弘基 （浜松医科大学 医学部 小児

科）

[OR19-3]

先天性心疾患合併妊婦における左室拡張能指標の

経時的変化と周産期心血管イベントについて
○福光 梓1, 宗内 淳2, 金子 育美1, 小川 明希1, 奥田

知世1, 村田 眞知子1, 秋光 起久子1, 渡辺 まみ江2,

川上 剛史3, 伊藤 浩司1,4 （1.九州病院 中央検査室,

2.九州病院 小児循環器科, 3.九州病院 産婦人科,

4.九州病院 循環器内科）

[OR19-4]

先天性心疾患の新生児搬送: 産科機能を持たない

小児専門施設との相互補完的連携
○粒良 昌弘1, 江畑 亮太1, 國松 将也1, 遠藤 真美子1,

大曽根 義輝1, 尾本 暁子2, 鶴岡 智子3, 石井 徹子4

（1.千葉大学医学部附属病院 小児科, 2.千葉大学医学部

附属病院 周産期母性科, 3.千葉県こども病院 新生児科,

4.千葉県こども病院 循環器科）

[OR19-5]
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ I）20（ OR20）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患1
指定討論者:三谷 義英（三重大学大学院医学系 研究科小児科学）
指定討論者:馬場 志郎（京都大学大学院医学研究科 発生発達医学講
座 発達小児科学）

セレキシパグの小児肺動脈性肺高血圧症に対する

安全性と効果：初の多施設共同研究
○Hansmann Georg1,4, Meinel Katharina2,4, Bukova

Mila1,4, Chouvarine Philippe1,4, Waahlander

Haakan3,4, Koestenberger Martin2,4 （1.ハノーバー医

科大学 小児循環器・集中治療部門, 2.グラーツ医科大学

小児科 小児循環器部門, 3.ヨーテボリ大学 ザールグレ

ンスカ大学病院 クイーンシルビア小児病院, 4.欧州小児

肺血管疾患ネットワーク）

[OR20-1]

シリビニンは肺動脈性肺高血圧症ラットモデルに

おいて症状緩和効果がある
○川口 奈奈子, 張 ていてい, 羽山 恵美子, 古谷 喜幸,

中西 敏雄, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小

児・成人先天性心疾患科）

[OR20-2]

小児期発症の特発性・遺伝性肺高血圧および先天

性心疾患に合併する肺高血圧患者における心不全

と右冠動脈径の関係
○岩朝 徹1, 坂口 平馬1, 大内 秀雄1,2, 津田 悦子1,

白石 公1, 黒嵜 健一1, 山田 修3 （1.国立循環器病研究

センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター

成人先天性心疾患科, 3.国立循環器病研究センター 病理

部）

[OR20-3]

Ebstein 奇形に先天性間質性肺疾患を合併した一

男児例
○大塚 沙樹1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1,

松田 浩一1, 武野 亨1, 赤木 健太郎1, 平田 拓也1, 池田

義2, 滝田 順子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科,

2.京都大学医学部附属病院 心臓血管外科）

[OR20-4]

小児期・青年期発症の肺動脈性肺高血圧症患者の

メンタルヘルス
○川合 玲子1, 高月 晋一1, 判治 由律香1, 中山 智孝2,

松裏 裕行1 （1.東邦大学医療センター大森病院小児科,

2.高知大学医学部小児思春期医学講座）

[OR20-5]

デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ I）21（ OR21）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患2
指定討論者:高月 晋一（東邦大学医療センター大森病院 小児科）
指定討論者:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター）

ヒト内在性レトロウイルス Kは肺動脈内皮細胞に[OR21-1]

おいて炎症と内皮間葉転換を誘導する
○大槻 祥一郎1,2, Taylor Shalina2, Moonen Jan-

Renier2, Marciano David2, Cao Aiqin2, Wang Lingli2,

Roof Michal2, 澤田 博文1, 三谷 義英1, Rabinovitch

Marlene2 （1.三重大学 大学院 医学系研究科 小児科学,

2.Depatrment of Pediatrics, Division of Cardiology,

Stanford University School of Medicine）

肺高血圧症を合併した慢性肺疾患患者の管理：適

切なフォローアップについて考える
○渡辺 健一, 佐藤 大祐, 額賀 俊介, 星名 潤, 添野

愛基, 小林 玲, 田中 篤 （長岡赤十字病院 小児科）

[OR21-2]

完全型房室中隔欠損症における肺循環
○土井 大人1, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1,

松岡 良平1, 江崎 大起1, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児

科, 2.九州病院 心臓血管科）

[OR21-3]

iPS細胞を用いたダウン症患者における肺高血圧症

メカニズムの解析
○杉辺 英世1, 石田 秀和1, 水流 宏文1, 桂木 慎一1,

石井 良1, 成田 淳1, 石井 陽一郎2, 小垣 滋豊3, 北畠

康司1, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院 医学系研究科

小児科学, 2.大阪母子医療センター, 3.大阪急性期・総

合医療センター）

[OR21-4]

先天性横隔膜ヘルニアに伴う肺高血圧、肺循環の

遠隔期成績：肺血管拡張薬の有益性
○大矢 和伸, 澤田 博文, 三谷 義英, 坪谷 尚季, 淀谷

典子, 大橋 啓之, 早川 豪俊, 平山 雅浩 （三重大学医

学部附属病院 小児科学）

[OR21-5]

デジタルオーラル | フォンタン循環：フォンタン循環破綻

デジタルオーラル（ I）22（ OR22）
フォンタン循環：フォンタン循環破綻
指定討論者:大内 秀雄（国立循環器病研究センター 小児循環器科成
人先天性心疾患科）
指定討論者:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科）

フォンタン術後の心血管機能特性～容量負荷に対

する反応性～
○滝沢 友里恵1, 齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1,

辻 重人2, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 小山 耕太

郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学

心臓血管外科学講座）

[OR22-1]

Fontan循環確立後の機能的単心室症に対する人工

弁置換術
○中山 祐樹, 新川 武史, 宝亀 亮悟, 吉田 尚司, 新浪

博士 （東京女子医科大学 心臓血管外科）

[OR22-2]

failing Fontan症例に対する fenestration作成術
○馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 栄徳 隆裕1, 今井 祐喜1,

[OR22-3]
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福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 平井 健太1, 大月 審一1, 笠原

真悟2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学病院 小児循環器,

2.岡山大学病院 心臓血管外科, 3.岡山大学病院 小児麻

酔科）

Fontan循環の破綻から見た予後予測因子～経過観

察中の臨床的イベントが予後に与える影響
○稲井 慶1, 犬塚 亮2, 島田 衣里子1, 新居 正基3, 小野

博4, 武田 充人5, 大月 審一6, 嘉川 忠博7, 先崎 秀明8,

安河内 聰9, 中西 敏雄1 （1.東京女子医科大学 循環器

小児・成人先天性心疾患科, 2.東京大学 小児科, 3.静岡

県立こども病院 循環器科, 4.国立成育医療研究センター

循環器科, 5.北海道大学 小児科, 6.岡山大学 小児科,

7.榊原記念病院 小児循環器科, 8.北里大学 小児科,

9.長野県立こども病院 循環器小児科）

[OR22-4]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ I）23（ OR23）
川崎病・冠動脈・血管1
指定討論者:鮎澤 衛（日本大学医学部附属板橋病院 小児科）
指定討論者:深澤 隆治 （日本医科大学付属病院 小児科）

冠動脈瘤非形成川崎病既往成人4突然死例の病理学

的検討
○高橋 啓1, 大原関 利章1, 横内 幸1, 佐藤 若菜1, 浅川

奈々絵1, 林 紀乃2, 浅倉 久美子2 （1.東邦大学 医療セ

ンター大橋病院 病理診断科, 2.東京都 監察医務院）

[OR23-1]

川崎病冠動脈病変合併をゼロにするための4段階リ

スク層別化による治療戦略
○吉兼 由佳子1, 宮本 辰樹2 （1.福岡大学筑紫病院 小児

科, 2.福岡大学 医学部 小児科）

[OR23-2]

長野県巨大冠動脈瘤ゼロプロジェクト

（ NCALZERO）-県内統一治療プロトコールについ

て
○内海 雅史1, 蜂谷 明2, 元木 倫子1, 山崎 聖子1, 瀧聞

浄宏3 （1.信州大学 医学部 小児医学教室, 2.北信総合

病院 小児科・新生児科, 3.長野県立こども病院 循環器

小児科）

[OR23-3]

川崎病の冠動脈瘤における瘤内血栓の形態と性状
○横内 幸, 大原関 利章, 佐藤 若菜, 浅川 奈々絵,

高橋 啓 （東邦大学医療センター大橋病院 病理診断科）

[OR23-4]

大動脈弁上狭窄 -Williams症候群と非

Williamsエラスチン異常群の表現型比較-
○橋本 佳亮1, 金 成海1, 真田 和哉1, 田邊 雄大1, 石垣

瑞彦1, 佐藤 慶介1, 満下 紀恵1, 猪飼 秋夫2, 坂本 喜三

郎2, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科,

2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）

[OR23-5]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ I）24（ OR24）
川崎病・冠動脈・血管2
指定討論者:池田 和幸（京都府立医科大学附属病院 小児科）
指定討論者:小林 徹（国立成育医療研究センター 臨床研究センター
企画運営部）

川崎病ショック症候群の本態は膠質浸透圧低下で

ある
○矢内 俊1, 森川 哲行1, 正谷 憲宏2, 小山 裕太郎1,

小谷 匡史2, 永峯 宏樹1, 宮田 功一1, 大木 寛生1, 前田

潤1, 三浦 大1 （1.東京都立小児総合医療センター 循環

器科, 2.東京都立小児総合医療センター 集中治療科）

[OR24-1]

川崎病診断基準改訂の診断への影響についての検

討
○垣本 信幸1, 村山 友梨2, 鈴木 崇之1, 末永 智浩1,

澁田 昌一2, 武内 崇1, 鈴木 啓之1 （1.和歌山県立医科

大学 小児科, 2.紀南病院 小児科）

[OR24-2]

当院における3rd line治療としてのステロイドパ

ルス療法の有効性の検討
○上桝 仁志, 山崎 隼太郎, 清水 敬太, 坂田 晋史,

美野 陽一 （鳥取大学 医学部 周産期・小児医学分野）

[OR24-3]

高ビリルビン血症を呈した川崎病における治療後

の分画を含めたビリルビンの推移の検討
○水野 風音, 高橋 努 （済生会宇都宮病院 小児科）

[OR24-4]

治療抵抗性川崎病に対する血漿交換療法 -治療回

数と終了基準に関する検討-
○須長 祐人1, 勝又 庸行1, 吉沢 雅史1, 河野 洋介1,

喜瀬 広亮1, 小泉 敬一2, 星合 美奈子3, 犬飼 岳史1,

戸田 孝子1 （1.山梨大学 医学部 小児科, 2.山梨県立中

央病院 小児外科, 3.山梨県立中央病院 小児科）

[OR24-5]

デジタルオーラル | その他

デジタルオーラル（ I）25（ OR25）
その他
指定討論者:稲村 昇（近畿大学医学部 小児科）
指定討論者:上野 倫彦（手稲渓仁会病院 小児科）

Diamond-like carbon成膜技術を応用した

ePTFE人工血管の血液適合性評価～先天性心疾患術

後の合併症軽減を目指して～
○逢坂 大樹1, 合山 尚志1, 村岡 玄哉1, 中谷 達行2,

今井 裕一2, 桑田 憲明3, 藤井 泰宏1, 大澤 晋1, 笠原

真悟1 （1.岡山大学 医歯薬学総合研究科 心臓血管外科,

2.岡山理科大学 フロンティア理工学研究所, 3.川崎医科

大学 心臓血管外科）

[OR25-1]

補助人工心臓装着後の小児における薬剤耐性菌感

染と予後への影響
○石垣 俊, 石井 良, 吉原 千華, 杉辺 英世, 江見

[OR25-2]
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美杉, 桂木 慎一, 水流 宏文, 石田 秀和, 成田 淳,

大薗 恵一 （大阪大学大学院医学系研究科小児科学）

胃食道逆流症(GER)を合併した先天性心疾患の臨床

転帰の検討
○中村 香絵1, 江原 英治1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1,

藤野 光洋1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 鍵崎 健治3, 西垣

恭一3, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療センター 小児

循環器内科, 2.同小児不整脈科, 3.同小児心臓血管外

科）

[OR25-3]

リウマチ性弁膜症6例の臨床経過と予後
○石踊 巧1, 村上 卓2, 矢野 悠介3, 嶋 侑里子1, 野崎

良寛2, 林 立申3, 高橋 実穂4, 塩野 淳子3, 堀米 仁志2

（1.筑波大学附属病院 小児科, 2.筑波大学医学医療系

小児科, 3.茨城県立こども病院 小児循環器科, 4.筑波メ

ディカルセンター病院 小児科）

[OR25-4]

重症心奇形術後患児における胃食道逆流症の検討
○井上 真帆1, 文野 誠久1, 古川 泰三1, 前田 吉宣2,

山岸 正明2, 田尻 達郎1 （1.京都府立医科大学 小児外

科, 2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）

[OR25-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）26（ OR26）
外科治療1
指定討論者:白石 修一（新潟大学大学院医歯学総合研究科 呼吸循環
外科学分野）
指定討論者:野村 耕司（埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）

心外型総肺静脈環流異常を合併した無脾症候群の

治療成績/Stent治療は有効か？
○浅井 英嗣, 竹吉 大輔, 五十嵐 仁, 橘 剛 （神奈川県

立こども医療センター）

[OR26-1]

Heterotaxyに合併する TAPVCに対する新生児期

primary sutureless repair
○藤澤 邦子1, 鳥塚 大介1, 東田 昭彦1, 宮尾 成明2,

仲岡 英幸2, 伊吹 圭二郎2, 小澤 綾佳2, 廣野 恵一2,

市田 蕗子3, 芳村 直樹1 （1.富山大学 医学部 第一外

科, 2.富山大学 医学部 小児科, 3.国際医療福祉大学）

[OR26-2]

心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖症での境界型

右室低形成の対する Tricuspid Valve

Recruitment
○松島 峻介1, 松久 弘典1, 日隈 智憲1, 長谷川 翔大1,

和田 侑星1, 山口 眞弘2, 大嶋 義博1 （1.兵庫県立こど

も病院 心臓血管外科, 2.加古川中央市民病院 心臓血管

外科）

[OR26-3]

当院における純型肺動脈閉鎖症に対する治療経験
○吉澤 康祐1, 長門 久雄1, 前田 登史1, 森 おと姫1,

植野 剛1, 岡田 達治1, 大野 暢久1, 稲熊 洸太郎2, 豊田

[OR26-4]

直樹2, 石原 温子2, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医

療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立尼崎総合医療セン

ター 小児循環器科）

遊離自己心膜は成長するか？-肺動脈形成に用いた

自己心膜ロールについての検討-
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田

周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医療センター

小児心臓血管外科）

[OR26-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）27（ OR27）
外科治療2
指定討論者:小田 晋一郎（九州大学大学院 医学研究循環器外科）
指定討論者:小出 昌秋（聖隷浜松病院 心臓血管外科）

両方向性グレン手術の変遷と問題点
○松久 弘典1, 大嶋 義博1, 日隈 智憲1, 松島 峻介1,

長谷川 翔太1, 和田 侑星1, 田中 敏克2, 城戸 佐知子2

（1.兵庫県立こども病院 心臓血管外科, 2.兵庫県立こど

も病院 循環器内科）

[OR27-1]

予防的 DKS術後の大動脈弁逆流・旧肺動脈弁逆流

に対する検討
○谷口 宏太1,3, 永井 礼子1, 阿部 次郎1, 泉 岳1, 山澤

弘州1, 武田 充人1, 加藤 伸康2 （1.北海道大学病院

小児科, 2.北海道大学病院 循環器外科, 3.KKR札幌医療

センター 小児科）

[OR27-2]

chimney reconstructionを用いた Norwood型再建

新大動脈弓の形態学的特性
○浅田 聡, 山岸 正明, 板谷 慶一, 前田 吉宣, 藤田

周平, 本宮 久之, 山下 英次郎, 中辻 拡興, 夫 悠

（京都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外

科）

[OR27-3]

小児期大動脈弁膜症に対する Ethanol固定自己心

膜による弁形成の経験
○野村 耕司1, 黄 義浩1, 村山 史朗1, 磯部 将1, 星野

健司2, 河内 貞貴2, 百木 恒太2, 鈴木 詩央2, 吉田 健司
2, 小川 潔2, 石割 圭一3 （1.埼玉県立小児医療センター

心臓血管外科, 2.埼玉県立小児医療センター 循環器科,

3.東京慈恵会医科大学付属柏病院 心臓外科）

[OR27-4]

小児・若年に対するグルタールアルデヒド処理自

己心膜を用いた大動脈弁形成術（ Ozaki法）の外

科成績
○山本 隆平, 山田 有希子, 鹿田 文昭, 岡村 達, 竹内

敬昌 （長野県立こども病院 心臓血管外科）

[OR27-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）28（ OR28）
外科治療3
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指定討論者:小沼 武司（三重大学医学部大学院医学系研究科 胸部心
臓血管外科）
指定討論者:櫻井 一（中京病院 心臓血管外科）

ファロー四徴症に対する Delamination

Techniqueを用いた肺動脈弁温存手術の検討
○樽井 俊, 宮原 義典, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水

武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 籏 義仁, 藤井 隆成, 石野

幸三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性

心疾患センター）

[OR28-1]

右室流出路再建術における bulging sinusおよび

fan-shaped ePTFE valve付き ePTFE

conduit(Yamagishi導管)の短期-中期的成績とグラ

フトサイズ選択
○村山 史朗, 野村 耕司, 黄 義浩, 磯部 将 （埼玉県立

小児医療センター 心臓血管外科）

[OR28-2]

BTシャントとの比較から考える palliative

Rastelli手術の有用性
○藤田 周平1, 山岸 正明1, 前田 吉宣1, 板谷 慶一2,

本宮 久之1, 中辻 拡興1, 夜久 均2 （1.京都府立医科大

学小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科

大学附属病院 心臓血管外科）

[OR28-3]

右肺無形成及び低形成例を伴う PA slingと気管狭

窄の治療における問題点
○和田 侑星, 大嶋 義博, 松久 弘典, 日隈 智憲, 松島

峻介, 長谷川 翔太 （兵庫県立こども病院 心臓血管外

科）

[OR28-4]

術前3DCG viewerによる構造把握が有用であった心

外型巨大嚢状 Valsalva洞動脈瘤の乳児例
○吉村 幸浩1, 平野 暁教1, 野間 美緒1, 寺田 正次1,

永峯 宏樹2, 大木 寛生2, 前田 潤2, 三浦 大2, 野木森

宜嗣3, 瀬尾 拡史4, 上田 秀明5 （1.東京都立小児総合医

療センター 心臓血管外科, 2.東京都立小児総合医療セン

ター 循環器科, 3.東京大学大学院 医学系研究科・医学

部 生殖・発達・加齢医学専攻 小児科学, 4.株式会社サ

イアメント, 5.神奈川県立こども医療センター 循環器内

科）

[OR28-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）29（ OR29）
外科治療4
指定討論者:橘 剛（神奈川県立こども医療センター循環器内科・心
臓血管外科）
指定討論者:小谷 恭弘（岡山大学 心臓血管外科）

機能的単心室に対する体肺動脈短絡術 -Low flow

strategyが遠隔期に与える影響-
○山内 早苗1, 盤井 成光1, 石丸 和彦1, 三輪 晃士1, 康

利章1, 萱谷 太2, 高橋 邦彦2, 青木 寿明2, 石井 陽一郎

[OR29-1]

2, 川田 博昭1 （1.大阪母子医療センター 心臓血管外

科, 2.大阪母子医療センター 小児循環器科）

機能的単心室症例に対する新生児期体肺動脈

シャントの治療成績
○和田 直樹, 高橋 幸弘, 桑原 優大, 小森 悠矢, 加部

東 直広 （榊原記念病院 心臓血管外科）

[OR29-2]

機能的単心室に対する BTシャントと早期肺動脈形

成術の有用性
○小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 曹

宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒
2 （1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院

小児循環器科）

[OR29-3]

CoPAを合併した先天性心疾患に対する、人工心肺

使用下 central PA plasty+BTシャントの検討
○中田 朋宏1, 城 麻衣子1, 渡部 聖人1, 安田 謙二2,

中嶋 滋記2, 猪飼 秋夫3, 藤本 欣史4, 織田 禎二1

（1.島根大学医学部附属病院 循環器・呼吸器外科,

2.島根大学医学部附属病院 小児科, 3.静岡県立こども病

院 心臓血管外科, 4.静岡県立総合病院 集中治療科）

[OR29-4]

Pulmonary Coarctationを合併した肺動脈閉鎖

症、機能的単心室症に対する胸骨正中切開アプ

ローチによる中心肺動脈形成、 BTシャント術変法

の成績
○小泉 淳一1, 辻 重人1, 猪飼 秋夫2, 滝澤 友里恵3,

中野 智3, 斎木 宏文3, 高橋 信3, 小山 耕太郎3, 金 一1

（1.岩手医科大学 心臓血管外科, 2.静岡県立こども病院

心臓血管外科, 3.岩手医科大学 小児科）

[OR29-5]

デジタルオーラル | 外科治療遠隔成績

デジタルオーラル（ I）30（ OR30）
外科治療遠隔成績
指定討論者:村山 弘臣（あいち小児保健医療総合センター）
指定討論者:盤井 成光（大阪母子医療センター 心臓血管外科）

純型肺動脈閉鎖症に対する治療の変遷
○黒子 洋介, 横田 豊, 辻 龍典, 迫田 直也, 小林

泰幸, 堀尾 直裕, 後藤 拓弥, 川畑 拓也, 小谷 恭弘,

笠原 真悟 （岡山大学病院 心臓血管外科）

[OR30-1]

孤立性総肺静脈還流異常症に対する外科治療の遠

隔成績および術後肺静脈閉塞・遠隔死亡の予測因

子
○曹 宇晨1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 奥木

聡志1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒
2 （1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院

小児循環器科）

[OR30-2]

当院における TCPC conversionの成績
○寶亀 亮悟, 新川 武史, 松村 剛毅, 中山 祐樹, 片桐

[OR30-3]
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絢子, 吉田 尚史, 新浪 博士 （東京女子医科大学 心臓

血管外科学講座）

先天性心疾患修復術後の右側房室弁逆流に対する

弁形成術の有用性
○竹下 斉史, 水野 友裕, 大井 啓司, 八島 正文, 長岡

英気, 藤原 立樹, 大石 清寿, 奥村 裕士, 崔 容俊,

荒井 裕国 （東京医科歯科大学大学院 心臓血管外科）

[OR30-4]

小児僧帽弁閉鎖不全に対する人工腱索を用いた僧

帽弁形成術の手術成績
○酒井 大樹, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介,

合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 野村 竜也, 角 秀秋

（福岡市立こども病院 心臓血管外科）

[OR30-5]

デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）01（ P01）
一般心臓病学1
指定討論者:桑原 直樹（岐阜県総合医療センター 小児循環器内科）

Ductal shockをきたす重症先天性心疾患スクリーニ

ングに関する考察 自験例のまとめから
○井福 俊允 （宮崎県立宮崎病院 小児科）

[P01-1]

左心狭窄疾患に対する動脈管ステント留置の現状と

適応
○倉岡 彩子1, 寺師 英子1, 鈴木 彩代1, 鍋嶋 泰典1, 兒玉

祥彦1, 石川 友一1, 中村 真1, 佐川 浩一1, 小田 晋一郎
2, 中野 俊秀2, 角 秀秋2 （1.福岡市立こども病院 循環器

科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科）

[P01-2]

新生児期にインドメタシン投与により、大動脈弓形

成術の適応を判断した動脈管開存症・大動脈縮窄の

1例
○広田 幸穂1, 佐藤 有美1, 上村 和也1, 圓尾 文子2

（1.加古川中央市民病院 小児科, 2.加古川中央市民病院

心臓血管外科）

[P01-3]

出生後に左動脈管の自然退縮を伴った重複大動脈弓

の新生児例
○桝野 浩彰, 提島 丈雄, 阿久澤 大智, 沼田 寛, 吉田

真衣, 吉村 元文, 荒井 篤, 加藤 健太郎, 渡辺 健

（北野病院）

[P01-4]

プロスタグランジン E1製剤長期使用による骨膜肥

厚の検討
○塚田 正範, 馬場 恵史, 小澤 淳一, 阿部 忠朗, 沼野

藤人, 齋藤 昭彦 （新潟大学医歯学総合病院 小児科）

[P01-5]

デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）02（ P02）
一般心臓病学2
指定討論者:岸 勘太（大阪医科大学 小児科）

肺血流増加型心疾患の心臓カテーテル検査における

全身麻酔の影響
○郷 清貴, 山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本

美仁, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田 和志

（あいち小児保健医療総合センター 循環器科）

[P02-1]

早産低出生体重児における NT-pro BNPの特徴
○内田 英利, 齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 小島 有紗, 畑

忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）

[P02-2]

ドプラ心エコーは小児右室圧負荷例の右室圧を過大

評価する
○山田 俊介, 岡崎 三枝子, 豊野 学朋 （秋田大学 医学

部 小児科）

[P02-3]

小心臓症候群患児における MRIを用いた心機能評価

の検討
○西 孝輔, 稲村 昇, 丸谷 怜, 杉本 圭相 （近畿大学

医学部 小児科学教室）

[P02-4]

心臓造影ＣＴを用いた主要体肺動脈側副血行の

Unifocalization、2心室修復を行った患児における

末梢肺動脈血管容積の検討
○梶山 葉1, 竹下 直樹1, 遠藤 康裕1, 井上 聡1, 森下

祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田 和幸1,

糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科,

2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）

[P02-5]

デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）03（ P03）
一般心臓病学3
指定討論者:佐藤 智幸（自治医科大学 小児科学教室）

乳児血管腫に対するプロプラノロール療法の心機能

への影響
○末永 智浩, 垣本 信幸, 土橋 智弥, 鈴木 崇之, 武内

崇, 鈴木 啓之 （和歌山県立医科大学 小児科）

[P03-1]

筋性部心室中隔欠損のある低形成左室に対して手術

を回避した一例
○吉田 真衣, 加藤 健太郎, 阿久澤 大智, 提島 丈雄,

中西 佑斗, 沼田 寛, 吉村 元文, 荒井 篤, 坂部 匡彦,

桝野 浩彰, 渡辺 健 （北野病院）

[P03-2]

小児循環器治療薬の開発戦略を考える
○水上 愛弓 （国立国際医療研究センター 小児科）

[P03-3]

乳児期早期に cardiovocal syndromeを発症した

VSDの三例
○池田 正樹, 関 俊二, 西畠 信 （総合病院鹿児島生協病

院 小児科）

[P03-4]

デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）04（ P04）
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一般心臓病学4
指定討論者:石戸 博隆（埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器
科）

総動脈幹症(TAC)に対する当院での治療成績：1

992年～2019年
○川島 綾子1, 矢崎 諭1, 小林 匠1, 前田 佳真1, 吉敷

香菜子1, 上田 知実1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1, 嘉川

忠博1, 和田 直樹2, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循

環器科, 2.榊原記念病院 心臓血管外科 小児）

[P04-1]

乳幼児の孤発性僧帽弁逆流症の予後
○坂口 嘉彬1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 松岡 良平1, 杉谷

雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 宗内 淳1, 落合 由恵2 （1.九州

病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）

[P04-2]

乳児期に開心術を必要とした心房中隔欠損の検討
○渋谷 悠馬, 河合 駿, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 池川 健,

若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明

（神奈川県立こども医療センター 循環器内科）

[P04-3]

当院における大動脈肺動脈窓9例の臨床像
○島田 空知1, 森 克彦1, 上田 知実1, 前田 佳真1, 小林

匠1, 吉敷 香菜子1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1, 矢崎 諭1,

嘉川 忠博1, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環器

科, 2.榊原記念病院 心臓血管外科 小児）

[P04-4]

当院における内臓錯位症候群の中長期経過
○寺澤 厚志1, 桑原 直樹1, 林 大地1, 田中 秀門1, 山本

哲也1, 後藤 浩子1, 桑原 尚志1, 川口 祐太朗2, 渕上

泰2, 岩田 祐輔2 （1.岐阜県総合医療センター、小児医療

センター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療セン

ター、小児医療センター 小児心臓外科）

[P04-5]

デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）05（ P05）
一般心臓病学5
指定討論者:大野 拓郎（大分県立病院 小児科）

新生児期 Mustard手術を行った孤立性心室逆位の1

例
○三浦 文武, 前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 稲毛

章郎, 浜道 裕二, 上田 知実, 矢崎 諭, 嘉川 忠博

（榊原記念病院 小児循環器科）

[P05-1]

肺静脈の心房への侵入角度と肺静脈狭窄についての

検討
○松岡 道生1, 田中 敏克1, 林 賢1, 堀口 祥1, 久保 慎吾
1, 三木 康暢1, 亀井 直哉1, 城戸 佐知子1, 松久 弘典2,

大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器内科, 2.兵庫

県立こども病院 心臓血管外科）

[P05-2]

先天性心疾患を合併した食道閉鎖症患者の生命予後

と長期入院にかかわるリスク因子

[P05-3]

○本田 崇, 平田 陽一郎, 高梨 学, 木村 純人, 石倉

健司 （北里大学 医学部 小児科学）

小児血液・腫瘍系疾患に併発する心内合併症の実際

－小児循環器分野の Onco-Cardiology－
○平田 悠一郎, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村

大亮, 福岡 将治, 鵜池 清, 長友 雄作, 永田 弾, 山村

健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）

[P05-4]

デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ II）06（ P06）
染色体異常・遺伝子異常1
指定討論者:白石 公（国立循環器病研究センター）

当院における18トリソミーに対する心臓手術介入の

現状
○片山 雄三1, 与田 仁志2, 日根 幸太郎2, 緒方 公平2,

水書 教雄2, 川合 玲子3, 高月 晋一3, 松裏 裕行3, 藤井

毅郎1, 塩野 則次1, 渡邉 善則1 （1.東邦大学医療セン

ター大森病院 心臓血管外科, 2.東邦大学医療センター大

森病院 新生児科, 3.東邦大学医療センター大森病院 小児

循環器科）

[P06-1]

当院で経験した18トリソミー児の臨床経過
○額賀 俊介, 渡辺 健一, 佐藤 大祐, 星名 潤, 添野

愛基, 小林 玲, 田中 篤 （長岡赤十字病院 小児科）

[P06-2]

先天性心疾患を合併したモザイク型18トリソミーの

治療経験
○山形 知慧, 佐藤 麻朝, 永峯 宏樹, 小山 裕太郎, 森川

哲行, 宮田 功一, 大木 寛生, 前田 潤, 三浦 大 （東京

都立小児総合医療センター 循環器科）

[P06-3]

心疾患を合併する13trisomyと18trisomy 症例に対

する外科的治療の検討
○小嶋 愛1, 杉浦 純也1, 打田 俊司1, 今井 琴美2, 岩田

はるか2, 坂本 裕司1, 森谷 友造2, 千阪 俊行2, 太田

雅明2, 高田 秀実2, 檜垣 高史3 （1.愛媛大学大学院医学

系研究科心臓血管・呼吸器外科, 2.愛媛大学医学部付属病

院小児科, 3.愛媛大学大学院医学系研究科地域小児・周産

期学講座）

[P06-4]

心内修復術を経て在宅診療へ移行しえた13トリソ

ミーの1例
○松井 こと子1, 真弓 怜奈1, 磯 武史1, 若月 寿子1, 古川

岳史1, 福永 英生1, 高橋 健1, 稀代 雅彦1, 中西 啓介2,

川崎 志保理2, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 小児科,

2.順天堂大学 心臓血管外科）

[P06-5]

デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ II）07（ P07）
染色体異常・遺伝子異常2
指定討論者:山岸 敬幸（慶應義塾大学医学部 小児科）
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MYH7と SOS1の二重変異を示した Noonan症候群の肥

大型心筋症の一例
○田尾 克生1, 喜多 優介1,2, 石原 靖紀1, 廣野 恵一2,

石原 義紀1 （1.福井愛育病院 小児科, 2.富山大学医学部

小児科）

[P07-1]

ARAF遺伝子変異を認めた多発動脈瘤の1例
○山下 尚人1, 原田 雅子1, 阪口 修平2, 中村 都英2

（1.宮崎大学医学部 発達泌尿生殖医学講座 小児科学分

野, 2.宮崎大学医学部 外科学講座 心臓血管外科）

[P07-2]

日齢1に三尖弁形成術を施行した新生児マルファン

症候群の1例
○親谷 佳佑1, 名和 智裕1, 吉川 靖1, 澤田 まどか1, 高室

基樹1, 新井 洋輔2, 夷岡 徳彦2, 橘 剛2, 大場 淳一2

（1.北海道立子ども総合医療・療育センター 小児循環器

内科, 2.北海道立子ども総合医療,療育センター 心臓血管

外科）

[P07-3]

末梢性肺動脈狭窄症が自然軽快したＥＬＮ遺伝子異

常の姉弟例
○杉山 隆朗, 小野 晋, 水野 雄太, 池川 健, 河合 駿,

若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立

こども医療センター 循環器内科）

[P07-4]

進行性の多発性末梢性肺動脈狭窄を呈し、対応に苦

慮している Williams症候群の1例
○澤井 彩織1,2, 永井 礼子1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 泉

岳1, 山澤 弘州1, 八鍬 聡3, 武田 充人1 （1.北海道大学

小児科, 2.KKR札幌医療センター 小児科, 3.帯広厚生病院

小児科）

[P07-5]

デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ II）08（ P08）
染色体異常・遺伝子異常3
指定討論者:前野 泰樹（聖マリア病院）

先天性心疾患を合併した Down症候群児における周

術期急性腎障害と予後
○下園 翼, 上野 健太郎, 塩川 直宏, 高橋 宜宏, 中江

広治, 川村 順平, 森田 康子, 二宮 由美子 （鹿児島大学

小児診療センター小児科）

[P08-1]

経皮的肺動脈弁拡大術後に肺出血で失った

ファロー四徴症・重度肺動脈低形成・アラジール症

候群の剖検所見
○赤木 健太郎, 馬場 志郎, 吉永 大介, 武野 亨, 松田

浩一, 平田 拓也, 滝田 順子 （京都大学医学部附属病院

小児科）

[P08-2]

Kosaki Overgrowth Syndromeの新規心臓表現型の発

見

[P08-3]

○古道 一樹, 妹尾 祥平, 山本 一希, 岩下 憲行, 住友

直文, 小柳 喬幸, 山岸 敬幸 （慶應義塾大学 医学部

小児科学教室）

三尖弁狭窄、肺動脈弁狭窄、右室低形成を伴う

Mowat-Wilson症候群の2歳女児例
○坪井 香緒里, 寶田 真也, 宮尾 成明, 仲岡 英幸, 伊吹

圭二郎, 小澤 綾佳, 廣野 恵一 （富山大学 医学部 小児

科学教室）

[P08-4]

先天性の体肺側副血管による喀血を繰り返し、複数

回のコイル塞栓を行った KCNT-1遺伝子変異の男児

症例
○矢尾板 久雄1, 小澤 晃1, 前原 菜美子1, 高橋 怜1, 木村

正人1, 田中 高志1, 萩野谷 和裕2 （1.宮城県立こども病

院 循環器科, 2.宮城県立こども病院 神経科）

[P08-5]

心室中隔欠損症を合併した7番染色体長腕部分トリ

ソミー
○浅田 大1, 河井 容子1, 喜多 優介1, 中川 由美1, 山岸

正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大

学 小児心臓血管外科）

[P08-6]

デジタルオーラル | 胎児心臓病学

デジタルオーラル（ II）09（ P09）
胎児心臓病学1
指定討論者:桑原 尚志（岐阜県総合医療センター 小児医療セン
ター）

周産期一次医療機関における先天性心疾患スク

リーニングの現状
○加藤 義弘 （医療法人葵鐘会 小児科）

[P09-1]

胎児診断された先天性心疾患症例はどこで分娩する

のが適切か？
○佐々木 理1,2, 佐々木 大輔1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1,

永井 礼子1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人1 （1.北海道

大学病院 小児科, 2.天使病院 小児科）

[P09-2]

生後早期に外科的介入を行った先天性心疾患胎児診

断症例の検討
○亀井 直哉, 佐藤 有美, 三木 康暢, 松岡 道生, 小川

禎治, 富永 健太, 田中 敏克, 城戸 佐知子 （兵庫県立こ

ども病院 循環器内科）

[P09-3]

初回胎児心臓スクリーニングで細い大動脈弓を認め

た、右上大静脈欠損を伴う左上大静脈遺残

（ persistent left and absent right superior

vena cava）の1例
○佐藤 工, 佐藤 啓 （国立弘前病院小児科）

[P09-4]

胎児診断された単独の総肺静脈還流異常

（ TAPVC）の検討
○川滝 元良1, 金 基成2 （1.神奈川県立こども医療セン

[P09-5]
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ター新生児科, 2.神奈川県立こども医療センター循環器

科）

デジタルオーラル | 胎児心臓病学

デジタルオーラル（ II）10（ P10）
胎児心臓病学2
指定討論者:馬場 健児（岡山大学医学部 小児科IVRセンター）

Dual Gate Dopplerを用いた肝静脈－下行大動脈血

流波形による胎児不整脈評価の有用性と限界：当院

での10年間の経験から
○加地 剛1, 祖川 英至1, 吉田 あつ子1, 米谷 直人1, 早渕

康信2, 苛原 稔1 （1.徳島大学病院 産科婦人科, 2.徳島

大学病院 小児科）

[P10-1]

上心臓型総肺静脈還流異常症の垂直静脈走行と臨床

経過
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井

大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児科,

2.九州病院 心臓血管外科）

[P10-2]

動脈管瘤内の血栓により左肺動脈狭窄を来した新生

児例
○白水 優光1, 漢 伸彦2, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 中村

真1, 石川 友一1, 佐川 浩一1, 小田 晋一郎3, 中野 俊秀3

（1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病

院 胎児循環器科, 3.福岡市立こども病院 心臓血管外科）

[P10-3]

機能的肺動脈閉鎖を伴う新生児 Ebstein病4例の検

討
○永峯 宏樹, 山形 知慧 , 佐藤 麻朝, 小山 裕太郎,

森川 哲行, 宮田 功一, 大木 寛生, 前田 潤, 三浦 大

（東京都立小児総合医療センター 循環器科）

[P10-4]

母体抗 SS-A抗体による胎児心筋障害の評価におけ

る Dual-gate Doppler法の有用性
○前野 泰樹1,2, 廣瀬 彰子2, 井上 忠2, 前田 靖人2, 高瀬

隆太2, 籠手田 雄介2, 須田 憲治2 （1.聖マリア病院 新生

児科, 2.久留米大学 医学部 小児科）

[P10-5]

デジタルオーラル | 複雑心奇形

デジタルオーラル（ II）11（ P11）
複雑心奇形1
指定討論者:大月 審一（岡山大学病院 小児循環器科）

12歳から治療介入を開始したファロー四徴症の1例
○伊藤 諒一1,2, 山田 祐也1,2, 鈴木 孝典1,2, 森本 美仁
1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1,2, 森鼻 英治2, 河井 悟1,

安田 和志1 （1.あいち小児保健医療総合センター 循環器

科, 2.あいち小児保健医療総合センター 新生児科）

[P11-1]

TOF typeの肺動脈低形成の症例に対する治療戦略
○正本 雅斗, 安河内 聰, 瀧聞 浄宏, 武井 黄太, 田中

[P11-2]

登, 沼田 隆佑, 大日方 春香, 小山 智史, 米原 恒介,

山田 優里子 （長野県立こども病院 循環器小児科）

純型肺動脈閉鎖症の中長期予後
○桑原 直樹1, 寺澤 厚志1, 山本 哲也1, 田中 秀門1, 林

大地1, 後藤 浩子1, 桑原 尚志1, 川口 祐太朗2, 渕上

泰2, 岩田 祐輔2 （1.岐阜県総合医療センター 小児医療

センター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療センター

小児医療センター 小児心臓外科）

[P11-3]

当院の総肺静脈還流異常症の術後死亡因子の検討
○豊島 浩志1, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 齋木 宏文1, 高橋

信1, 小山 耕太郎1, 小泉 淳一2, 金 一2 （1.岩手医科大

学附属病院 医学部 小児科, 2.岩手医科大学付属病院

医学部 心臓血管外科）

[P11-4]

乳児期早期に顕著なチアノーゼと高肺血流心不全を

呈し,早期心内修復術を必要とした総肺静脈還流異

常 IV型(IIa+Ia)の1例
○川田 典子1, 鎌田 政博1, 中川 直美1, 石口 由希子1,

森藤 祐次1, 岡本 健吾1, 久持 邦和2, 立石 篤史2

（1.広島市立広島市民病院 循環器小児科, 2.広島市立広

島市民病院 心臓血管外科）

[P11-5]

デジタルオーラル | 複雑心奇形

デジタルオーラル（ II）12（ P12）
複雑心奇形2
指定討論者:森 善樹（国際医療福祉大学 / 山王病院 小児科）

肺血流減少型単心室に対する体肺シャント術の治療

戦略
○寺師 英子, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 石川 友一, 中村

真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器科）

[P12-1]

MAPCAを合併した肺動脈閉鎖、単心室修復症例の治

療成績
○前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 浜道 裕二, 上田

知美, 矢崎 諭, 嘉川 忠博 （榊原記念病院 循環器小児

科）

[P12-2]

Failing Glennにおける病態把握と治療選択に関す

る検討
○遠藤 康裕1, 梶山 葉1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田

和幸1, 糸井 利幸1, 藤田 周平2, 本宮 久之2, 前田 吉宣
2, 板谷 慶一2, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児

科, 2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）

[P12-3]

肺動脈内隔壁作成術を施行した右心バイパス術の2

症例
○吉原 尚子1, 藤岡 泰生1, 小林 城太郎2, 土屋 恵司1

（1.日本赤十字社医療センター 小児科, 2.日本赤十字社

医療センター 心臓外科）

[P12-5]

発達した門脈-奇静脈-肝静脈結合によってチア[P12-6]
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ノーゼをきたした内臓錯位症候群の1例
○小柳 喬幸, 妹尾 祥平, 住友 直文, 古道 一樹, 山岸

敬幸 （慶應大学 医学部 小児科）

デジタルオーラル | 複雑心奇形

デジタルオーラル（ II）13（ P13）
複雑心奇形3
指定討論者:北野 正尚（沖縄県立南部医療センター・こども医療セ
ンター小児循環器内科）

佐賀県内における新生児ＳｐＯ2スクリーニング

第1報
○飯田 千晶1, 熊本 崇1, 峰松 伸弥1, 熊本 愛子2, 西川

小百合3, 西村 真二2, 田代 克弥4 （1.佐賀大学 医学部

小児科, 2.佐賀県医療センター好生館 小児科, 3.NHO嬉野

医療センター 小児科, 4.唐津赤十字病院 小児科）

[P13-1]

自作立体心臓模型が治療戦略決定に有用であった左

側大動脈弓離断 B型と右側大動脈縮窄を合併した重

複大動脈弓の1例
○鈴木 峻1, 古賀 玲奈1, 古井 貞浩1, 横溝 亜希子1, 関

満1, 佐藤 智幸1, 片岡 功一1,2, 鵜垣 伸也3, 吉積 功3,

河田 政明3, 山形 崇倫1 （1.自治医科大学とちぎこども

医療センター 小児科, 2.自治医科大学とちぎこども医療

センター 小児手術・集中治療部, 3.自治医科大学とちぎ

こども医療センター 小児先天性心臓血管外科）

[P13-2]

心房間交通狭小化を伴う左心低形成症候群における

中長期的な肺動脈圧の推移
○白水 優光1, 漢 伸彦2, 佐川 浩一1, 石川 友一1, 倉岡

彩子1, 兒玉 祥彦1, 中村 真1, 小田 晋一郎3, 中野 俊秀3

（1.福岡市立こども病院 小児循環器科, 2.福岡市立こど

も病院 胎児循環器科, 3.福岡市立こども病院 心臓血管外

科）

[P13-3]

先天性心疾患に壊死性腸炎を合併した9症例の検討
○矢野 悠介1, 林 立申1, 塩野 淳子1, 堀米 仁志2

（1.茨城県立こども病院 小児循環器科, 2.筑波大学大学

医学医療系 小児科）

[P13-4]

左室大動脈トンネルの臨床経過
○蔵本 怜, 大森 紹玄, 奥主 健太郎, 東 浩二, 石井

徹子, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器

内科）

[P13-5]

デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）14（ P14）
画像診断1
指定討論者:早渕 康信（徳島大学病院 小児科）

リアルタイム3DCGを用いた先天性心疾患立体構造評

価

[P14-1]

○野木森 宜嗣1, 河合 駿2, 瀬尾 拡史3, 上田 秀明2

（1.東京大学大学院 医学系研究科 生殖・発達・加齢医学

専攻 小児科学, 2.神奈川県立こども医療センター 循環器

内科, 3.株式会社サイアメント）

TCPC術前後3DCT撮影法
○橋本 丈二 （福岡市立こども病院）

[P14-2]

小児における dynamic CT perfusionの有用性
○千阪 俊行, 宮田 豊寿, 森谷 友造, 赤澤 祐介, 太田

雅明, 高田 秀実, 檜垣 高史 （愛媛大学 大学院医学系研

究科 分子機能領域 小児科学講座）

[P14-3]

胸郭変形/側弯症患者における腹臥位が血行動態に

与える影響
○高橋 辰徳, 安孫子 雅之, 松木 惇, 粟野 裕貴 （山形

大学 医学部 小児科）

[P14-4]

デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）15（ P15）
画像診断2
指定討論者:桃井 伸緒（福島県立医科大学医学部 小児科学講座）

術前シミュレーションのための4DCTと画像処理

診療放射線技師が協働できること
○橋本 丈二 （福岡市立こども病院）

[P15-1]

造影 CTが血管構造の把握に有用であった新生児の3

症例
○西田 圭吾, 藤田 修平, 畑崎 喜芳 （富山県立中央病院

小児科）

[P15-2]

第三世代 dual sourceコンピューター断層撮影イ

メージングによる先天性心疾患の診断と治療
○小澤 秀登1, 鍵崎 康治1, 谷本 和紀1, 中村 香絵2, 藤野

光洋2, 江原 英治2, 福井 貴之3, 真鍋 隆夫1,3, 村上 洋介
2, 西垣 恭一1 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療

センター 小児心臓血管外科, 2.大阪市立総合医療セン

ター 小児医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合

医療センター 中央放射線部）

[P15-3]

一定の心室容積を有したが単心室修復を行った完全

型房室中隔欠損症の共通房室弁の形態について
○野村 羊示1, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 石川 友一1, 中村

真1, 佐川 浩一1, 小田 晋一郎2, 中野 俊秀2, 角 秀秋2

（1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病

院 心臓血管外科）

[P15-4]

デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）16（ P16）
画像診断3
指定討論者:瀧聞 浄宏（長野県立こども病院 循環器小児科）

心臓 MRIによる multiple ASDの評価[P16-1]
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○大山 伸雄, 山口 英貴, 長岡 孝太, 清水 武, 樽井 俊,

柿本 久子, 籏 義仁, 藤井 隆成, 宮原 義典, 石野 幸三,

富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患

センター）

4D flow MRIが血行動態把握の一助になった5症例
○中井 亮佑, 稲毛 章郎, 前田 佳真, 小林 匠, 吉敷

香菜子, 浜道 裕二, 上田 知実, 矢崎 諭, 嘉川 忠博

（榊原記念病院 小児循環器科）

[P16-2]

総合病院での心臓 MRIへの小児循環器医の関わり
○野崎 良寛1, 矢野 悠介1, 嶋 侑里子1, 石踊 巧1, 村上

卓1, 高橋 実穂1, 川松 直人2, 町野 智子2, 石津 智子2,

堀米 仁志1 （1.筑波大学 医学医療系 小児科, 2.筑波大

学 医学医療系 循環器内科）

[P16-3]

動的 MRリンパ管造影所見に基づく乳糜心嚢液の治

療計画
○佐藤 慶介1, 陳 又豪1, 真田 和哉1, 石垣 瑞彦1, 芳本

潤1, 金 成海1, 満下 紀恵1, 新居 正基1, 田中 靖彦1,

山本 真由2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.帝京大

学医学部 放射線科学講座）

[P16-4]

ファロー四徴症術後の肺動脈弁逆流率は左室短軸像

拡張期短径長径比から推定可能である
○岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 増谷 聡1, 先崎 秀明2

（1.埼玉医科大学総合医療センター総合周産期母子医療セ

ンター小児循環器部門, 2.北里大学病院小児科）

[P16-5]

デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）17（ P17）
画像診断4
指定討論者:岡本 吉生（香川県立中央病院 小児科）

成人先天性心疾患患者の心臓 MRI検査における心筋

性状評価 遅延造影と T1 mappingとの差異をどう解

釈するか
○麻生 健太郎1, 中野 茉莉恵1, 桜井 研三1, 水野 将徳1,

小徳 暁生2, 藤川 あつ子2 （1.聖マリアンナ医科大学

小児科, 2.聖マリアンナ医科大学 放射線科）

[P17-1]

心臓 MRIで経過が観察できた心筋炎の1例
○谷為 乃扶子1, 鎌田 政博2, 中川 直美2, 石口 由希子2,

森藤 祐次2, 川田 典子2, 岡本 健吾2, 土橋 智弥2

（1.広島市立広島市民病院 放射線科, 2.広島市立広島市

民病院 循環器小児科）

[P17-2]

小児先天性心疾患における上大静脈/下大静脈血流

比の年齢変化― MRI-QFlowによる検討
○伊藤 翼1, 粟津原 信一1, 安河内 聰2, 武井 黄太2, 沼田

隆佑2 （1.長野県立こども病院 放射線技術科, 2.長野県

立こども病院 循環器小児科）

[P17-3]

冠動脈瘻の評価における320列 CTの使用経験[P17-4]

○堀口 泰典1, 鈴木 淳子2 （1.国際医療福祉大学 熱海病

院 小児科, 2.東京逓信病院 小児科）

デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）18（ P18）
画像診断5
指定討論者:武内 崇（和歌山県立医科大学）

心エコーの左室径 Z scoreを用いた肺体血流比の予

測に関する検討
○住友 直文1,2, 古道 一樹1, 前田 潤2, 三浦 大2, 山岸

敬幸1 （1.慶應義塾大学病院 小児科, 2.東京都立小児総

合医療センター 循環器科）

[P18-1]

経皮的心房中隔閉鎖術前後における三尖弁輪の3

D形態変化ー3Dエコー法による評価
○岩渕 恭子1, 齊川 祐子1, 安河内 聰2, 瀧聞 浄宏2, 武井

黄太2 （1.長野県立こども病院 エコーセンター, 2.長野

県立こども病院 循環器小児科）

[P18-2]

3D経胸壁エコーを用いた小児における右心室容積の

検討
○奥主 健太郎, 蔵本 怜, 大森 紹玄, 石井 徹子, 東

浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院）

[P18-3]

Contrast echocardiographyを用いて動静脈血の

mixingを定性的に評価する-複合型先天性心疾患に

対する肺動脈絞扼術を適切に行えるか-
○百木 恒太1, 星野 健司1, 河内 貞貴1, 鈴木 詩央1, 西岡

真樹子1, 吉田 賢司1, 太田 健1, 野村 耕司2, 黄 義浩2,

濱屋 和泉2, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター

循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）

[P18-4]

グレン・フォンタン循環の単心室患者における

BNP値と心室ストレインの関連
○小澤 由衣, 林 泰佑, 高見澤 幸一, 小川 陽介, 進藤

考洋, 三崎 泰志, 小野 博, 賀藤 均 （国立成育医療研究

センター 器官病態系内科部 循環器科）

[P18-5]

遠隔期における経皮的心房中隔欠損閉鎖術後の左房

機能―施行時年齢の影響―
○齊川 祐子1,3, 安河内 聰1,2, 瀧聞 浄宏2, 武井 黄太2,

田中 登2, 沼田 隆佑2, 小山 智史2, 米原 恒介2, 大日方

春香2, 正本 雅斗2, 岩渕 恭子1,3 （1.長野県立こども病

院 エコーセンター, 2.長野県立こども病院 循環器小児

科, 3.長野県立こども病院 臨床検査科）

[P18-6]

デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）19（ P19）
画像診断6
指定討論者:髙橋 健（順天堂大学 小児科学講座）

小児での心臓用半導体 SPECT装置(D-SPECT)と従来[P19-1]
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アンガー型 SPECT装置による99mTc心筋血流

SPECTの左室容量の心血管造影との比較検討
○田中 秀門1, 山本 哲也1, 寺澤 厚志1, 後藤 浩子1, 桑原

直樹1, 桑原 尚志1, 川口 祐太朗2, 渕上 泰2, 岩田 祐輔
2, 太田 三恵子3, 小川 知博3 （1.岐阜県総合医療セン

ター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療センター 小児心

臓外科, 3.岐阜県総合医療センター 中央放射線部）

SSFPラジアルスキャンによる先天性心疾患に対する

非造影血管撮像の有用性
○稲毛 章郎1, 水野 直和2, 吉敷 香菜子1, 中井 亮佑1,

前田 佳真1, 小林 匠1, 浜道 裕二1, 上田 知実1, 矢崎

諭1, 嘉川 忠博1 （1.榊原記念病院 小児循環器科,

2.榊原記念病院 放射線科）

[P19-2]

新しく開発した紫外線硬化式インクジェット3Dプリ

ンターを用いた心臓レプリカによる希少剖検心臓の

アーカイブ化の試み
○白石 公1, 黒嵜 健一1, 帆足 孝也1, 市川 肇1, 稲井

慶2, 杉山 央2, 山岸 正明3 （1.国立循環器病研究セン

ター, 2.東京女子医科大学, 3.京都府立医科大学）

[P19-3]

カテーテル検査における小児マイクロ経食道エ

コープローブの有用性
○石井 徹子, 東 浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県

こども病院 循環器科）

[P19-4]

人工イクラとスライムを用いたエコーガイド下リン

パ節穿刺トレーニングキットの開発
○佐藤 慶介, 陳 又豪, 真田 和哉, 石垣 瑞彦, 芳本 潤,

金 成海, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦 （静岡県立

こども病院 循環器科）

[P19-5]

デジタルオーラル | 心臓血管機能

デジタルオーラル（ II）20（ P20）
心臓血管機能
指定討論者:犬塚 亮（東京大学 小児科）

高圧右室が Fontan術後の体心室左室に及ぼす影響
○米原 恒介1, 安河内 聰1, 正本 雅斗1, 大日方 春香1,

小山 智史1, 沼田 隆佑1, 田中 登1, 武井 黄太1, 瀧聞

浄宏1, 鹿田 文昭2, 竹内 敬昌2 （1.長野県立こども病院

循環器小児科, 2.長野県立こども病院 心臓血管外科）

[P20-1]

2D-FT-MRIによる TCPC術後遠隔期における心機能 -

SLV, SRVとの比較-
○田中 登, 安河内 聰, 沼田 隆佑, 米原 恒介, 大日方

春香, 小山 智史, 武井 黄太, 瀧聞 浄宏 （長野県立こど

も病院 循環器小児科）

[P20-2]

極低出生体重である不当軽量児における左冠動脈血

流量の検討
○横山 岳彦, 犬飼 幸子 （名古屋第二赤十字病院 小児

[P20-3]

科）

心臓超音波検査による小児心移植後の心臓同種移植

血管症に伴う心機能低下の早期検出の試み
○重光 幸栄1,2, Urschel Simon1, 高橋 健2, Beigh

Mirza1, Harake Danielle1, Silmi Amal1, Moray Amol1,

Lin Lily1, Alami Laroussi Nassiba1, Colen Timothy1,

Khoo Nee1 （1.Division of Pediatric Cardiology,

Department of Pediatrics, Stollery Children's

Hospital, University of Alberta, Alberta, Canada,

2.順天堂大学小児科）

[P20-4]

層別ストレイン解析を用いた小児から若年成人まで

の炎症性腸疾患患者の左室機能評価
○秋谷 梓, 高橋 健, 秋本 智史, 細野 優, 井福 真由美,

磯 武史, 矢崎 香奈, 神保 圭佑, 工藤 孝広, 大塚 宜一,

清水 俊明 （順天堂大学 小児科）

[P20-5]

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）21（ P21）
カテーテル治療1
指定討論者:赤木 禎治（岡山大学医学部・歯学部附属病院 循環器内
科）

当院における Amplatzer Septal Occluderと

Occlutech Figulla Flex 2の比較
○小島 拓朗, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太,

葭葉 茂樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療センター

小児心臓科）

[P21-1]

Amplatz ASD閉鎖術の左室拡張末期容積に対する影

響
○堀口 泰典1, 上田 秀明2, 矢先 諭3 （1.国際医療福祉大

学 熱海病院 小児科, 2.神奈川県立こども医療センター

循環器科, 3.榊原記念病院小児循環器科）

[P21-2]

ADO1離脱時のデバイス移動を予測する
○阿部 忠朗1, 塚田 正範1, 馬場 惠人1, 小澤 淳一1, 沼野

藤人1, 齋藤 昭彦1, 星名 哲2, 塚野 真也2, 佐藤 誠一3

（1.新潟大学医歯学総合病院 小児科, 2.新潟市民病院

小児科, 3.沖縄県立南部医療センター・こども医療セン

ター 小児循環器内科）

[P21-3]

心房中隔欠損症を伴う乳幼児ダウン症における

ASD治療前後の体重変化
○井上 忠1, 高瀬 隆太1, 津田 恵太郎1, 清松 光貴1, 前田

靖人1, 鍵山 慶之2, 籠手田 雄介1, 須田 憲治1 （1.久留

米大学 医学部 小児科学講座, 2.聖マリア病院 小児循環

器科）

[P21-4]

二心室修復術後遠隔期に診断された心房中隔下壁側

遺残短絡に対する治療選択―周辺組織の画像評価の

重要性―

[P21-5]
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○大橋 啓之1, 坪谷 尚季1, 大矢 和伸1, 淀谷 典子1, 澤田

博文1, 早川 豪俊1, 石川 廉太2, 山崎 誉斗2, 夫津木

綾乃2, 小沼 武司2, 三谷 義英1 （1.三重大学大学院医学

系研究科 小児科学, 2.三重大学大学院医学系研究科 胸部

心臓血管外科学）

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）22（ P22）
カテーテル治療2
指定討論者:須田 憲治（久留米大学医学部 小児科学講座）

症候性乳児ファロー四徴症における治療戦略

~RVOTステント留置術の位置づけ~
○佐藤 純1, 吉井 公浩1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川

浩1, 大橋 直樹1, 小坂井 基史2, 櫻井 寛久2, 野中 利通
2, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こどもハートセンター

小児循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセンター

心臓血管外科）

[P22-1]

経皮的肺動脈弁形成術後の稀な合併症：肺水腫を呈

した未修復 Fallot四徴症の乳児例
○清松 光貴1,3, 鍵山 慶之1,3, 家村 素史1,3, 安永 弘2,

須田 憲治3 （1.聖マリア病院 小児循環器内科, 2.聖マリ

ア病院 心臓血管外科, 3.久留米大学 医学部 小児科学講

座）

[P22-2]

12 mm TMP PEDバルーンカテーテルを用いた経皮的

肺動脈弁形成術
○岡田 清吾1,2, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1,

松岡 良平1, 大西 佑治2, 古田 貴士2, 鈴木 康夫2, 長谷

川 俊史2, 高橋 保彦1 （1.九州病院 小児科, 2.山口大学

大学院医学系研究科医学専攻 小児科学講座）

[P22-3]

グレン術後に Marshall静脈の停滞を契機に診断し

た冠静脈洞開口部閉鎖の一例
○小林 優, 長友 雄作, 岩屋 悠生, 江口 祥美, 豊村

大亮, 福岡 将治, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田 弾, 山村

健一郎, 大賀 正一 （九州大学 小児科）

[P22-4]

Fontan導管の再穿刺における RF中隔穿刺針の有用

性
○長友 雄作, 永田 弾, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美,

豊村 大亮, 福岡 将司, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 山村

健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）

[P22-5]

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）23（ P23）
カテーテル治療3
指定討論者:杉山 央（聖隷浜松病院 小児循環器科）

体肺動脈シャント血栓に対する経皮的シャント形成

術中の大量喀血の一例

[P23-1]

○松岡 良平, 宗内 淳, 江崎 大起, 土井 大人, 杉谷

雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児循環器科）

主要大動脈肺動脈側副血行路（ MAPCA）に対するカ

テーテル治療の有効性と安全性
○東 浩二, 蔵本 怜, 大森 紹玄, 奥主 健太郎, 石井

徹子, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器

内科）

[P23-2]

Norwood術待機中に MRSA肺炎から肺循環・換気不全

を発症し、両側肺動脈絞扼部バルーン拡大術で状態

安定化した両大血管右室起始・大動脈縮窄の一例
○松田 浩一1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1,

武野 享1, 赤木 健太郎1, 平田 拓也1, 池田 義2, 滝田

順子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科, 2.京都大学

医学部附属病院 心臓血管外科）

[P23-3]

総動脈幹症に対するカテーテル治療の適応と効果
○植田 由依1, 金 成海1, 真田 和哉1, 石垣 瑞彦1, 佐藤

慶介1, 芳本 潤1, 満下 紀恵1, 新居 正基1, 田中 靖彦1,

猪飼 秋夫2, 坂本 喜三郎2 （1.静岡県立こども病院 循環

器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）

[P23-4]

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）24（ P24）
カテーテル治療4
指定討論者:藤本 一途（国立循環器病研究センター病院 小児循環器
科）

心外導管を用いたフォンタン手術後に下大静脈穿刺

による肺静脈心房へのアクセスの可能性
○青木 寿明, 橋本 和久, 森 雅啓, 廣瀬 将樹, 松尾

久実代, 石井 陽一郎, 高橋 邦彦, 萱谷 太 （大阪母子医

療センター 小児循環器科）

[P24-1]

フォンタン型手術前における APCAに対する塞栓術

後の炎症反応の推移
○新井 修平, 稲田 雅弘, 浅見 雄司, 田中 健佑, 池田

健太郎, 下山 伸哉, 小林 富男 （群馬県立小児医療セン

ター 循環器科）

[P24-2]

内胸動脈コイル塞栓における Penumbra packing

coilの有効性
○三崎 泰志, 高見澤 幸一, 小澤 由衣, 小川 陽介, 林

泰佑, 進藤 考洋, 小野 博, 賀籐 均 （国立成育医療研究

センター 循環器科）

[P24-3]

新生児期に肺高血圧・心不全症状を呈しカテーテル

治療で軽快した肺底区動脈大動脈起始症の2例
○田中 惇史, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井

大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児科）

[P24-4]

動静脈瘻を伴う硬膜静脈洞奇形に臍帯動脈経由の経

動脈的塞栓術を施行した早産児の一例

[P24-5]
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○村上 卓1, 野崎 良寛1, 嶋 侑里子2, 石踊 巧2, 堀米

仁志1 （1.筑波大学医学医療系 小児科, 2.筑波大学附属

病院 小児科）

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）25（ P25）
カテーテル治療5
指定討論者:片岡 功一（広島市立広島市民病院 小児科 / 循環器小
児科）

胸部仮性動脈瘤に起因する出血に対してステントグ

ラフト留置を行った3歳女児例
○高橋 怜1, 小澤 晃1, 前原 菜美子1, 矢尾板 久雄1, 木村

正人1, 水本 雅弘2, 崔 禎浩2, 其田 健司3, 小野 頼母3,

小泉 沢3, 田中 高志1 （1.宮城県立こども病院 循環器

科, 2.宮城県立こども病院 心臓血管外科, 3.宮城県立こ

ども病院 集中治療科）

[P25-1]

小児心臓カテーテル検査後に下肢血圧差を契機に診

断された大腿動脈血栓症の一例
○提島 丈雄, 加藤 健太郎, 阿久澤 大智, 中西 祐斗,

吉村 元文, 吉田 真衣, 沼田 寛, 坂部 匡彦, 桝野 浩彰,

荒井 篤, 渡辺 健 （北野病院 小児科）

[P25-2]

成人先天性心疾患に対する当院のカテーテル治療の

現状
○豊田 直樹1, 稲熊 洸太郎1, 石原 温子1, 坂崎 尚徳1, 森

おと姫2, 前田 登史2, 吉澤 康祐2, 長門 久雄2 （1.兵庫

県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科, 2.兵庫県立

尼崎総合医療センター 心臓血管外科）

[P25-3]

カテーテル治療における治療時体重の影響
○鹿島田 渉1, 藤岡 泰生1, 吉原 尚子1, 中尾 厚2, 土屋

恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小児科, 2.日本赤

十字社医療センター 新生児科）

[P25-4]

大動脈弁狭窄(AS)に対する経皮的大動脈弁形成術

(PTAV)の治療成績
○堀口 祥, 田中 敏克, 林 賢, 久保 慎吾, 三木 康暢,

松岡 道生, 亀井 直哉, 小川 禎治, 富永 健太, 城戸

佐知子 （兵庫県立こども病院 循環器内科）

[P25-5]

AMPLATZER vascular plugによる治療後に再治療を

要した肺動静脈瘻の1例
○佐藤 恵也, 古川 岳史, 真弓 怜奈, 磯 武史, 若月

寿子, 松井 こと子, 原田 真菜, 福永 英生, 高橋 健,

稀代 雅彦, 清水 俊明 （順天堂大学 小児科）

[P25-6]

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）26（ P26）
電気生理学・不整脈1
指定討論者:芳本 潤（静岡県立こども病院 循環器科）

当院でフォロー中の青年期に植込み型除細動器治療

を行った6例の検討
○渡邉 友博1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 石井

卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎1,2 （1.東京医科歯科大学

小児科, 2.国立災害医療センター）

[P26-1]

乳幼児期に発症した致死性不整脈の3例
○河野 洋介1, 喜瀬 広亮1, 吉沢 雅史1, 須長 祐人1, 星合

美奈子2, 犬飼 岳史1, 戸田 孝子1 （1.山梨大学 医学部

小児科, 2.山梨県立中央病院 小児科）

[P26-2]

心室細動にて救急搬送され植え込み型除細動器を挿

入した1男児例
○村島 義範, 佐藤 充晃, 岩岡 亜理, 宮本 朋幸 （横須

賀市立うわまち病院 小児医療センター 小児科）

[P26-3]

遺伝性不整脈における WCDの有用性
○松村 雄, 長原 慧, 高井 詩織, 中村 蓉子, 渡部 誠一

（土浦協同病院 小児科）

[P26-4]

小児期に失神発作や心室頻拍/心室細動を来した遺

伝性不整脈
○渡部 誠一1, 松村 雄1, 中村 蓉子1, 渡邉 友博2

（1.土浦協同病院 小児科, 2.東京医科歯科大学小児科）

[P26-5]

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）27（ P27）
電気生理学・不整脈2
指定討論者:吉田 修一朗（中京病院中京こどもハートセンター 小児
循環器科）

副伝導路離断後に心室内同期不全に起因する心室中

隔のリモデリング所見が改善した無症候性 B型

WPW症候群の1例
○粟野 裕貴1, 安孫子 雅之1, 高橋 辰徳1, 松木 惇1, 豊原

啓子2 （1.山形大学 医学部 小児科, 2.東京女子医科大学

循環器小児・成人先天性心疾患科）

[P27-1]

Speckle tracking法による WPW症候群の心室内非同

期と心機能評価の検討
○秋本 智史, 福永 英生, 井福 真友美, 磯 武史, 細野

優, 重光 幸栄, 古川 岳史, 秋元 かつみ, 稀代 雅彦,

高橋 健, 清水 俊明 （順天堂大学 小児科）

[P27-2]

アプリンジンが発作性上室性頻拍予防に著効を示し

た修正大血管転位症（ SLL）・ TCPC術後の女児例
○佐藤 亮介1, 川口 直樹1, 宗内 淳2, 大野 拓郎1

（1.大分県立病院 小児科, 2.九州病院 小児科）

[P27-3]

定期乳児健診を契機に診断した特発性心房粗動誘発

性心筋症の1例
○井福 俊允 （宮崎県立宮崎病院 小児科）

[P27-4]

心房中隔欠損症（ ASD）閉鎖術後に心房細動アブ

レーションを施行した一例

[P27-5]
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○浅木 康志1, 檜垣 高史2, 小田 真矢1, 三木 航太1, 山田

文哉1, 宮田 豊寿2, 森谷 友造2, 千阪 俊行2, 高田 秀実
2, 太田 雅明2 （1.愛媛大学 ME機器センター, 2.愛媛大

学大学院 小児科学講座）

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）28（ P28）
電気生理学・不整脈3
指定討論者:豊原 啓子（東京女子医科大学 循環器小児 成人先天性
心疾患科）

健常児童・生徒と QT延長症候群患児における

QT時間と自律神経活動の日内変動についての検討
○塩川 直宏1, 川村 順平1, 上野 健太郎1, 吉永 正夫2

（1.鹿児島大学医歯学総合研究科 小児科学分野, 2.鹿児

島医療センター 小児科）

[P28-1]

胎児徐脈で発見され、 KCNQ1の同じ部位のミスセン

ス変異のみつかった LQT1の2例
○五藤 明徳, 長井 典子, 水野 隼人, 成瀬 和久 （岡崎

市民病院 小児科）

[P28-2]

QT延長症候群2型に対する集学的治療
○芳本 潤, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 金 成海, 満下 紀恵,

新居 正基, 田中 靖彦 （静岡県立こども病院 循環器科）

[P28-3]

QT延長症候群2型に合併した VSDに根治術を行

なった1例
○竹蓋 清高1, 島袋 篤哉1, 佐藤 誠一1, 西畑 昌大1, 加藤

昭生1, 中矢代 真美1, 西岡 雅彦2, 菅野 勝義2, 中村

真2, 蒔田 直昌3 （1.沖縄県立南部医療センター・こども

医療センター 小児循環器内科, 2.沖縄県立南部医療セン

ター・こども医療センター 小児心臓血管外科, 3.国立循

環器病研究センター 創薬オミックス解析センター）

[P28-4]

側弯症と頻回な Torsade de Pointesを呈した診断

不明な QT延長症候群の男児例
○笠井 優香, 加藤 雅崇, 並木 秀匡, 小森 暁子, 鮎澤

衛 （日本大学 医学部 小児科学系小児科学分野）

[P28-5]

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）29（ P29）
電気生理学・不整脈4
指定討論者:堀米 仁志（筑波大学医学医療系 小児科）

Dyssynchronyを生じた Fontan failureに対して

CRTが著功した一例
○橘高 恵美, 安藤 達也, 古河 賢太郎, 石川 悟, 森

琢磨, 飯島 正紀, 藤原 優子 （東京慈恵会医科大学附属

病院 小児科学講座）

[P29-1]

Extracardiac TCPC Fontan術後の徐脈頻脈症候群に

対しペースメーカ植え込みが奏功した1例

[P29-2]

○藤田 修平1, 西田 圭吾1, 畑崎 喜芳1, 村田 明2

（1.富山県立中央病院 小児科, 2.富山県立中央病院 心臓

血管外科）

成長に伴うペースメーカリード伸展及びリード不全

に対してリード抜去を施行した6例
○工藤 恵道1, 豊原 啓子1, 竹内 大二1, 稲井 慶1, 富松

宏文1, 杉山 央1, 片岡 翔平2, 矢崎 恭一郎2, 柳下 大悟
2, 江島 浩一郎2, 庄田 守男2 （1.東京女子医科大学 循環

器小児科, 2.東京女子医科大学 循環器内科）

[P29-3]

多脾症候群における徐脈性不整脈の臨床像
○河合 駿, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 池川 健, 若宮 卓也,

小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立こ

ども医療センター循環器内科）

[P29-4]

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）30（ P30）
電気生理学・不整脈5
指定討論者:青木 寿明（大阪母子医療センター 小児循環器科）

先天性完全房室ブロックに対する体外式一時ペーシ

ングの検討
○森川 哲行1, 山形 知慧1, 佐藤 麻朝1, 小山 裕太郎1,

宮田 功一1, 永峯 宏樹1, 大木 寛生1, 吉村 幸浩2, 前田

潤1, 三浦 大1 （1.東京都立小児総合医療センター 循環

器科, 2.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科）

[P30-1]

先天性心疾患術後完全房室ブロックに対する恒久的

ペースメーカ植え込み術後に房室伝導が回復した症

例の検討
○加藤 愛章, 坂口 平馬, 鈴木 大, 福山 緑, 中島 公子,

三池 虹, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環器

病研究センター 小児循環器内科）

[P30-2]

嘔吐により高度房室ブロックを呈しペースメーカ植

込みを要した状況失神の1例
○嶋田 淳, 佐々木 都寛, 小山石 隼, 北川 陽介, 大谷

勝記, 高橋 徹, 三浦 文武 （弘前大学 小児科）

[P30-3]

小児の心室期外収縮の管理の現状
○塩野 淳子1, 矢野 悠介1, 林 立申1, 村上 卓1,2, 堀米

仁志1,2 （1.茨城県立こども病院 小児循環器科, 2.筑波大

学 医学医療系 小児科）

[P30-4]

narrow QRS tachycardiaと鑑別を要したベラパミル

感受性心室頻拍
○宮本 健志, 吉原 重美 （獨協医科大学 小児科）

[P30-5]

デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）31（ P31）
電気生理学・不整脈6
指定討論者:梶山 葉（京都府立医科大学）
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導出右側胸部誘導心電図を用いた肺高血圧症検出の

有用性
○前田 靖人1, 高瀬 隆太1, 清松 光貴1, 津田 恵太郎1,

井上 忠1, 鍵山 慶之1, 財満 康之2, 寺町 陽三1, 籠手田

雄介1, 庄嶋 賢弘2, 須田 憲治1 （1.久留米大学 医学部

小児科学講座, 2.久留米大学 医学部 外科学講座）

[P31-1]

基礎疾患のない洞不全症候群の小児例の臨床像
○鈴木 大, 坂口 平馬, 加藤 愛章, 中島 公子, 福山 緑,

大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究セン

ター 小児循環器内科）

[P31-2]

学校心臓検診での心房粗動を契機に発見された

SCN5A遺伝子変異を伴う洞機能不全症候群の学童例
○岡村 理香子, 中嶋 滋記, 安田 謙二 （島根大学医学部

付属病院 小児科）

[P31-3]

胎児徐脈性不整脈を契機に診断された SCN5A遺伝子

変異の1例
○長谷山 圭司1, 上野 倫彦1, 南雲 淳1, 衣川 佳数2

（1.手稲渓仁会病院 小児科, 2.帯広厚生病院 小児科）

[P31-4]

デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）32（ P32）
集中治療・周術期管理1
指定討論者:平松 祐司（筑波大学医学医療系 心臓血管外科）

左心低形成症候群に総肺静脈還流異常症、食道閉

鎖、肝外門脈閉塞症を合併した症例
○橋本 佳亮1, 佐藤 慶介2, 加藤 有子2, 元野 憲作1, 濱本

奈央1, 渡辺 謙太郎3, 村田 眞哉3, 猪飼 秋夫3, 坂本

喜三郎3, 大崎 真樹1 （1.静岡県立こども病院 循環器科

集中治療科, 2.静岡県立こども病院 循環器科, 3.静岡県

立こども病院 心臓血管外科）

[P32-1]

Norwood手術後急性期管理中の非侵襲的心拍出量モ

ニタリングの有用性
○木下 彩希, 正谷 憲宏, 小谷 匡史, 齊藤 修 （東京都

立小児総合医療センター 救命・集中治療部 集中治療科）

[P32-2]

早期の両方向性グレン手術と細い BTシャント、長

期呼吸器管理で Fontan手術に到達しえた高度の冠

動脈異常（類洞交通）を有する純型肺動脈閉鎖症例
○沼野 藤人1, 馬場 恵史1, 塚田 正範1, 小澤 淳一1, 阿部

忠朗1, 星名 哲3, 齋藤 昭彦1, 杉本 愛2, 白石 修一2

（1.新潟大学大学院医歯学総合研究科 小児科学分野,

2.新潟大学大学院医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分野,

3.新潟市民病院 小児科）

[P32-3]

PA slingの臨床像と周術期管理
○長田 洋資, 小谷 匡史, 正谷 憲宏, 木下 彩希, 齊藤

修 （東京都立小児総合医療センター救命・集中治療部集

中治療科）

[P32-4]

バルーンカテーテルが診断治療に有用であった気管

腕頭動脈瘻の女児例
○山本 英一1, 中野 威史1, 渡部 竜助1, 檜垣 高史2, 石戸

谷 浩3 （1.愛媛県立中央病院 小児科, 2.愛媛大学医学部

小児科, 3.愛媛県立中央病院 心臓血管外科）

[P32-5]

デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）33（ P33）
集中治療・周術期管理2
指定討論者:松井 彦郎（東京大学医学部附属病院 小児科）

大動脈弁形成(AVP)後に central ECMOを導入し左室

(LV)ベントの併用が有用であった一例
○名井 栄実菜1,2, 田邊 雄大1, 元野 憲作1, 濱本 奈央1,

大崎 真樹1 （1.静岡県立こども病院 循環器集中治療科,

2.東京都立小児総合医療センター 救命・集中治療部 集中

治療科）

[P33-1]

当院における先天性心疾患 Palliation術後の VA-

ECMOの現状と問題点
○鈴木 詩央1, 星野 健司1, 西岡 真樹子1, 百木 恒太1,

河内 貞貴1, 村山 史朗2, 黄 義浩2, 野村 耕司2, 林 拓也
3, 植田 育也3, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター

循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 心臓外科,

3.埼玉県立小児医療センター 集中治療科）

[P33-2]

当院での extracorporeal CPRの検討；迅速な導入

のためには？
○本田 義博1, 加賀 重亜喜1, 吉田 幸代1, 河合 幸史1,

白岩 聡1, 榊原 賢士1, 河野 洋介3, 喜瀬 広亮3, 戸田

孝子3, 鈴木 章司2, 中島 博之1 （1.山梨大学 医学部

第二外科, 2.山梨大学 医学部 医学教育センター, 3.山梨

大学 医学部 小児科）

[P33-3]

小児ショック患者に対する ECMO導入
○佐々木 孝, 山田 直樹, 泉二 佑輔, 上田 仁美, 網谷

亮輔, 高橋 賢一朗, 森嶋 素子, 鈴木 憲治, 栗田 二郎,

宮城 泰雄, 石井 庸介 （日本医科大学 心臓血管外科）

[P33-4]

小児の重症呼吸不全に対し呼吸 ECMOが有用で

あった4例
○倉根 超1, 片岡 功一1,2, 橘木 浩平2, 永野 達也2, 末盛

智彦2, 多賀 直行2, 関 満1, 佐藤 智幸1, 河田 政明2,3

（1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科,

2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児手術・集

中治療部, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター

小児・先天性心臓 血管外科）

[P33-5]

デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）34（ P34）
集中治療・周術期管理3
指定討論者:深江 宏治（熊本市立熊本市民病院 小児心臓外科）
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高肺血流心疾患における低酸素換気療法の有用性
○山内 真由子, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野

佳代, 林 知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院

小児科）

[P34-1]

高肺血流型先天性心疾患に対する窒素療法の実態 -

窒素使用の有無での比較-
○田邊 雄大, 元野 憲作, 濱本 奈央, 大崎 真樹 （静岡

県立こども病院 循環器集中治療科）

[P34-2]

2心室修復術前の肺動脈絞扼術後のＮＯ吸入療法の

検討
○北 翔太1, 近田 正英1, 宮入 剛1, 麻生 健太郎2, 水野

将徳2, 桜井 研三2, 中野 茉莉恵2 （1.聖マリアンナ医科

大学 心臓血管外科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科）

[P34-3]

高肺血流型肺高血圧症の術後管理にニトログリセリ

ン静注薬を用いた2症例
○永野 達也1, 多賀 直行1, 片岡 功一1,2, 鵜垣 伸也3,

吉積 功3, 竹内 護4, 河田 政明3 （1.自治医科大学とちぎ

子ども医療センター 小児手術・集中治療部, 2.自治医科

大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学

とちぎ子ども医療センター 小児先天性心臓血管外科,

4.自治医科大学 麻酔科学・集中治療医学講座）

[P34-4]

先端可動型マイクロカテーテルによる集中治療室で

の肺動脈圧持続モニタリング
○田中 惇史1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井

大人1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2

（1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）

[P34-5]

デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）35（ P35）
集中治療・周術期管理4
指定討論者:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科）

宮城県立こども病院における先天性心疾患に合併し

た壊死性腸炎の臨床像
○小野 頼母1, 小泉 沢1, 其田 健司1, 木村 正人2, 小澤

晃2, 渡邉 達也3, 田中 高志2, 遠藤 尚文4, 崔 禎浩5,

川名 信6 （1.宮城県立こども病院 集中治療科, 2.宮城県

立こども病院 循環器科, 3.宮城県立こども病院 新生児

科, 4.宮城県立こども病院 外科, 5.宮城県立こども病院

心臓血管外科, 6.宮城県立こども病院 麻酔科）

[P35-1]

小児開心術後の非外科的持続性出血に対する第

VII因子製剤の効用
○石井 知子, 松原 宗明, 園部 藍子, 加藤 秀之, 平松

祐司 （筑波大学附属病院 心臓血管外科）

[P35-2]

小児集中治療室における成長発達を妨げない体動制

限の工夫

[P35-3]

○大城 ほたる, 金城 茂樹, 国吉 真理子 （沖縄県立南部

医療センター・こども医療センター 看護部 PICU）

呼吸障害を合併した先天性心疾患に対する在宅高流

量鼻カニュラ療法の導入
○花木 由香, 宗内 淳, 杉谷 雄一郎, 松岡 良平, 土井

大人, 江崎 大起, 渡辺 まみ江 （九州病院 小児科）

[P35-4]

原発性免疫不全症のスクリーニング検査である

TREC検査の新生児期導入にともなう、新生児心臓手

術周術期管理に及ぼす影響について
○杉村 洋子 （千葉県こども病院 集中治療科）

[P35-5]

デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）36（ P36）
心筋心膜疾患1
指定討論者:小垣 滋豊（大阪急性期・総合医療センター 小児科新生
児科）

Compound heterozygoteのため若年発症した重症不

整脈原性右室心筋症の女児例および一家系
○小野 朱美1, 森 一博1, 早渕 康信2 （1.徳島県立中央病

院 小児科, 2.徳島大学病院 小児科）

[P36-1]

当院における小児期発症の不整脈源性右室心筋症3

例の臨床像の検討
○長島 彩子1, 下山 輝義1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井

卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学 小児

科, 2.国立病院機構 災害医療センター）

[P36-2]

MYH7遺伝子変異の小児心筋症における多様性につい

て
○寳田 真也1, 岡部 真子1, 小栗 真人1, 宮尾 成明1, 仲岡

英幸1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾香1, 廣野 恵一2, 市田

蕗子2 （1.富山大学医学部小児科, 2.国際医療福祉大学小

児科）

[P36-3]

胎児期から多様な不整脈および高度心機能低下を呈

し、 ECMO導入して救命した1例
○豊村 大亮1, 長友 雄作1, 福岡 将治1, 鵜池 清1, 平田

悠一郎1, 山村 健一郎1, 賀来 典之1,2, 永田 弾1, 帯刀

英樹3, 塩瀬 明3, 大賀 正一1 （1.九州大学病院 小児科,

2.九州大学病院 小児救命救急センター, 3.九州大学病院

心臓血管外科）

[P36-4]

僧帽弁置換術・ Potts短絡・肺高血圧治療薬で胎児

期より経過観察中の、 Apical hypoplasia型拘束型

心筋症に伴う重症肺高血圧症の16歳男子
○佐藤 竜太朗1, 増谷 聡1, 関根 麻衣1, 松村 峻1, 岩本

洋一1, 石戸 博隆1, 先崎 秀明2 （1.埼玉医科大学 総合医

療センター 小児循環器部門, 2.北里大学 小児科）

[P36-5]

デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）37（ P37）
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心筋心膜疾患2
指定討論者:石井 卓（東京医科歯科大学 小児科）

小児肥大型心筋症に対する心臓 MR所見と予後
○小野 博, 高見澤 幸一, 小澤 由衣, 小川 陽介, 林

泰佑, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 賀藤 均 （国立成育医療研

究センター 循環器科）

[P37-1]

カテコラミン産生腫瘍に合併した2次性心筋肥大症

の1例
○中村 虹輝, 松村 雄, 長原 慧, 高井 詩織, 中村 蓉子,

渡部 誠一 （土浦協同病院 小児科）

[P37-2]

生直後から肥大型心筋症による高度の右室流出路狭

窄を認めた Noonan症候群の一例
○吉村 元文, 阿久澤 大智, 提島 丈雄, 中西 祐斗, 沼田

寛, 吉田 真衣, 荒井 篤, 桝野 浩彰, 加藤 健太郎, 渡辺

健 （北野病院小児科）

[P37-3]

特発性拡張型心筋症を呈した1絨毛膜2羊膜性双胎例
○戸田 紘一1, 増谷 聡2, 多喜 萌1, 連 翔太1, 小島 拓朗
1, 岩本 洋一2, 葭葉 茂樹2, 石戸 博隆2, 小林 俊樹1,

住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓

科, 2.埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器部門）

[P37-4]

拡張型心筋症(DCM)を合併した肺動脈閉鎖を伴う心

室中隔欠損症(PAVSD)に Carvedilolが著効した1例
○小田中 豊1, 蘆田 温子1, 尾崎 智康1, 岸 勘太1, 片山

博視3, 小西 隼人2, 根本 慎太郎2, 芦田 明1 （1.大阪医

科大学 小児科学教室, 2.大阪医科大学 小児心臓血管外

科, 3.高槻赤十字病院 小児科）

[P37-5]

デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）38（ P38）
心筋心膜疾患3
指定討論者:木村 正人（宮城県立こども病院 循環器科）

Dystrophic calcificationを合併した新生児劇症型

心筋炎の一例
○古井 貞浩1, 佐藤 智幸1, 横溝 亜希子1, 鈴木 峻1, 関

満1, 片岡 功一1,3, 鵜垣 伸也2, 吉積 功2, 河田 政明2,

多賀 直行3, 山形 崇倫1 （1.自治医科大学 とちぎ子ども

医療センター 小児科, 2.自治医科大学 とちぎ子ども医療

センター 小児・先天性心臓血管外科, 3.自治医科大学

とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部）

[P38-1]

マイコプラズマ感染により劇症型心筋炎、完全房室

ブロックをきたした1例
○鈴木 孝典, 山田 佑也, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 郷

清貴, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田 和志

（あいち小児保健医療総合センター 循環器科）

[P38-2]

心不全治療の導入後に著明な心機能改善を認めたド

キソルビシン心筋症の1例

[P38-3]

○金井 貴志1, 大澤 麻登里1, 川口 裕之1, 西山 光則2,

樽谷 朋晃1, 田村 義輝1, 竹下 誠一郎3, 野々山 恵章1

（1.防衛医科大学校 小児科学講座, 2.恵愛病院 小児科,

3.防衛医科大学校 看護学科）

肥大型心筋症を合併した先天性サイトメガロウイル

ス感染症の1例
○渡邉 瑠美, 本田 崇, 高梨 学, 木村 純人, 山口 綾乃,

平田 陽一郎, 石倉 健司 （北里大学病院 小児科）

[P38-4]

リウマチ熱3例についての検討
○中原 優, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野

佳代, 林 知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院

小児科）

[P38-5]

デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）39（ P39）
心筋心膜疾患4
指定討論者:津田 悦子（国立循環器病研究センター 小児循環器内
科）

急性心筋炎の心電図変化
○福岡 将治, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村

大亮, 長友 雄作, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田 弾, 山村

健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）

[P39-1]

パルボウイルス B19に関連した急性心筋炎4症例の

検討
○細矢 薫子1, 富田 陽一1, 林 真理子1, 青柳 良倫1, 桃井

伸緒1, 若松 大樹2, 黒澤 博之2 （1.福島県立医科大学

医学部 小児科, 2.福島県立医科大学 医学部 心臓血管外

科）

[P39-2]

劇症型を含む4回の急性心筋炎を繰り返した11歳男

児例
○関 俊二1, 上野 健太郎2, 西畠 信1 （1.鹿児島生協病院

小児科, 2.鹿児島大学病院 小児科）

[P39-3]

心筋生検で石灰化病変を認めた急性心筋炎の一例
○小川 陽介1, 進藤 考洋1, 小澤 由衣1, 高見澤 幸一1, 林

泰佑1, 三崎 泰志1, 小野 博1, 中野 雅之2, 義岡 孝子2,

賀藤 均1 （1.国立成育医療研究センター 循環器科,

2.国立成育医療研究センター 病理診断部）

[P39-4]

デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）40（ P40）
心筋心膜疾患5
指定討論者:山村 健一郎（九州大学病院 小児科）

DPCデータを用いた小児心筋炎に対する機械的補助

循環治療例の予後
○浦田 晋1, 道端 伸明2, 中野 克俊1, 中川 良1, 朝海

廣子1, 松井 彦郎1, 犬塚 亮1, 康永 秀生2,3 （1.東京大学

[P40-1]
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医学部附属病院小児科, 2.東京大学大学院医学系研究科

ヘルスサービスリサーチ講座, 3.東京大学大学院医学系研

究科公共健康医学専攻臨床疫学・経済学）

炎症性腸疾患治療中に発症した薬剤性心筋炎の小児

例
○下山 伸哉1,2, 石毛 崇1, 滝沢 琢己1, 小林 富男2, 荒川

浩一1 （1.群馬大学 大学院 医学系研究科 小児科学講座,

2.群馬県立小児医療センター 循環器科）

[P40-2]

劇症型心筋炎の経験から考える、循環器救急に対す

る二次・三次医療機関の連携
○福井 沙織1,2, 片岡 功一2, 野崎 靖之1, 安済 達也2,

鈴木 峻2, 古井 貞浩2, 関 満2, 佐藤 智幸2, 河田 政明3,

山形 崇倫2 （1.新小山市民病院 小児科, 2.自治医科大学

とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学とち

ぎ子ども医療センター 小児・先天心血管外科）

[P40-3]

生後4か月で診断に至った新生児ループスによる重

症僧帽弁閉鎖不全症の1例
○戸田 紘一, 多喜 萌, 連 翔太, 小島 拓朗, 葭葉 茂樹,

小林 俊樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療センター

小児心臓科）

[P40-4]

デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）41（ P41）
心筋心膜疾患6
指定討論者:髙橋 啓（東邦大学医療センター 大橋病院病理診断科）

心タンポナーデを契機に診断された縦隔リンパ管腫

（リンパ管奇形）の一例
○濱田 優季, 蓮把 朋之, 福永 啓文, 森内 浩幸 （長崎

大学病院 小児科）

[P41-1]

新生児心横紋筋腫に対する Everolimsの投与方法の

検討
○真弓 怜奈, 福永 英生, 磯 武史, 若月 寿子, 松井

こと子, 池野 充, 古川 岳史, 高橋 健, 稀代 雅彦, 清水

俊明 （順天堂大学 医学部 小児科・思春期科）

[P41-2]

福山型筋ジストロフィーにおける心機能低下は呼吸

器装着より1年早い
○石戸 美妃子1, 佐藤 加代子2, 鈴木 敦2, 杉山 央1, 萩原

誠久2 （1.東京女子医科大学 循環器小児科, 2.東京女子

医科大学 循環器内科）

[P41-3]

ベッカー型筋ジストロフィーに伴う心合併症の臨床

像
○原田 元, 石戸 美妃子, 工藤 恵, 佐藤 正規, 森 浩輝,

朝貝 省史, 島田 衣理子, 篠原 徳子, 稲井 慶, 富松

宏文, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小児科）

[P41-4]

CHAGAS DISEASE IN EL SALVADOR, A REPORT FROM

2018 DATABASE

[P41-5]

○カンドライ カテリン1, 中釜 悠1, 仁田原 裕子1,

Portillo A3, 金子 明1, 嶋田 淳子2, 城戸 康年1

（1.大阪市立大学 寄生虫学, 2.群馬大学大学院 保健学研

究科, 3.エルサルバドル共和国 保健省）

孤立性右室低形成の臨床像について：3症例と文献

的レビューからの考察
○廣野 恵一1, 宗内 淳2, 寶田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾

成明1, 仲岡 英幸1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾佳1, 小栗

真人1, 芳村 直樹3, 市田 蕗子4 （1.富山大学 医学部

小児科, 2.九州病院 小児科, 3.富山大学 医学部 第一外

科, 4.国際医療福祉大学 小児科）

[P41-6]

デジタルオーラル | 心不全・心移植

デジタルオーラル（ II）42（ P42）
心不全・心移植
指定討論者:田ノ上 禎久（九州大学医学部 心臓外科）

心臓超音波検査を用いた小児がん生存者における心

機能低下の発生機序の解明
○細野 優1, 高橋 健1, 重光 幸栄1, 井福 真友美1, 磯

武史1, 矢崎 香奈1, 玉一 博之1, 藤村 純也1, 斎藤 正博
1, 板谷 慶一2, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 小児科,

2.京都府立医科大学大学院医学研究科 心臓血管外科）

[P42-1]

Fontan術後26年で心不全に対し外科的介入を行うも

救命しえなかった一例
○長谷川 然, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木

幹太, 渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 澤 芳樹

（大阪大学医学部附属病院 心臓血管外科）

[P42-2]

入院後1ヶ月でクラッシュした拡張型心筋症の1

2歳女児例： IMPELLA2.5装着下でのメディカル

ジェットによる搬送経験
○上野 倫彦1, 野上 正雄1, 和田 宗一郎1, 田村 卓也1,

長谷山 圭司1, 南雲 淳1, 八田 英一郎2, 菅原 誠一3,

河道前 圭子4, 鈴木 靖人5 （1.手稲渓仁会病院小児科,

2.手稲渓仁会病院心臓血管外科, 3.手稲渓仁会病院臨床工

学部, 4.手稲渓仁会病院集中治療室, 5.釧路赤十字病院小

児科）

[P42-3]

一般病院における劇症型心筋炎患者の心移植適応を

考慮した適切な転院搬送時期とは？：劇症型心筋炎

の2例の経験から
○永田 佳敬1, 倉石 建治1, 太田 宇哉1, 西原 栄起1, 長谷

川 広樹2 （1.大垣市民病院 小児循環器・新生児科,

2.大垣市民病院 胸部血管外科）

[P42-4]

デジタルオーラル | 自律神経・神経体液因子・心肺機能

デジタルオーラル（ II）43（ P43）
自律神経・神経体液因子・心肺機能
指定討論者:南沢 享（東京慈恵会医科大学 細胞生理学講座）
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小児心不全患者における非浸透圧性アルギニンバソ

プレシン分泌
○名和 智裕1,2, 村上 智明2,3, 白石 真大1,2, 東 浩二2,

中島 弘道2, 青墳 裕之2, 親谷 佳佑1, 吉川 靖1, 澤田

まどか1, 高室 基樹1, 横澤 正人1,4 （1.北海道立子ども

総合医療・療育センター 小児循環器内科, 2.千葉県こど

も病院 循環器科, 3.札幌徳洲会病院 小児科, 4.町立別海

病院 小児科）

[P43-1]

起立性調節障害における起立負荷による QTc、

QT分散の変化
○阪田 美穂 （加古川中央市民病院 小児科）

[P43-2]

成人先天性心疾患患者の呼吸機能
○中嶌 八隅, 金子 幸栄, 井上 奈緒, 森 善樹 （聖隷浜

松病院 小児循環器科）

[P43-3]

起立性調節障害における苓桂朮甘湯療法は交感神経

遮断作用を示す
○高橋 一浩 （木沢記念病院 小児科）

[P43-4]

デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）44（ P44）
術後遠隔期・合併症・発達1
指定討論者:崔 禎浩（宮城県立こども病院 心臓血管外科）

フォンタン術後の難治性蛋白漏出性胃腸症へのミド

ドリン治療
○小川 禎治1, 久保 慎吾1, 田中 敏克1, 堀口 祥1, 林

賢1, 三木 康暢1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 富永 健太1,

城戸 佐知子1, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環

器科, 2.兵庫県立こども病院 小児心臓センター）

[P44-1]

オクトレオチドが奏功したフォンタン術後の難治性

出血性タンパク漏出性胃腸症の一例
○古河 賢太郎1, 安藤 達也1, 石川 悟1, 森 琢磨1, 飯島

正紀1, 藤原 優子1,2 （1.東京慈恵会医科大学 小児科,

2.町田市民病院 小児科）

[P44-2]

スピロノラクトン大量療法が有用と考えられた

Fontan術後蛋白漏出性胃腸症の1例
○磯 武史, 福永 英生, 真弓 怜奈, 若月 寿子, 松井

こと子, 古川 岳史, 高橋 健, 稀代 雅彦, 清水 俊明

（順天堂大学 医学部 小児科・思春期科）

[P44-3]

肺血管拡張薬を使用して Fontan手術を行うことの

是非について
○倉石 建治1, 西原 栄起1, 永田 佳敬1, 太田 宇哉1, 長谷

川 広樹2 （1.大垣市民病院 小児循環器新生児科, 2.大垣

市民病院 胸部外科）

[P44-4]

Fontan循環における酸素吸入の効果
○Muraoka Mamoru1, Ishikawa Yuichi1, Kodama

[P44-5]

Yoshihiko1, Kuraoka Ayako1, Nakamura Makoto1, Sagawa

Koichi1, Oda Shinichiro2, Nakano Toshihide2, Kado

Hideaki2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立

こども病院 心臓血管外科）
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デジタルオーラル（ II）45（ P45）
術後遠隔期・合併症・発達2
指定討論者:島田 勝利（京都府立医科大学 小児心臓血管外科）

Fenestrationが閉鎖するフォンタン循環の特徴
○滝沢 友里恵1, 斉木 宏文1, 齊藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻

重人2, 中野 智1, 小泉 淳一2, 高橋 信1, 小山 耕太郎1

（1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血

管外科）

[P45-1]

当院で施行した Fontan手術患者の

fenestrationの自然歴
○高梨 学1, 本田 崇1, 木村 純人1, 宮本 隆司2, 宮地

鑑2, 平田 陽一郎1, 石倉 健司1 （1.北里大学 医学部

小児科学, 2.北里大学 医学部 心臓血管外科学）

[P45-2]

当院における Fontan術後中期遠隔期成績の検討
○城尾 邦彦1, 鈴木 理大1, 堀 愛莉花2, 中島 光一朗2,

西原 卓宏2, 八浪 浩一2, 中村 紳二2, 塩瀬 明3 （1.熊本

市立熊本市民病院 小児心臓外科, 2.熊本市立熊本市民病

院 小児循環器内科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）

[P45-3]

TCPC後15年以上経過した心外導管から心臓の成長を

考える
○大橋 直樹1, 西川 浩1, 吉田 修一朗1, 吉井 公浩1, 佐藤

純1, 武田 紹1, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こどもハート

センター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセ

ンター 心臓血管外科）

[P45-4]

Lateral tunnel TCPCの長期成績
○平野 暁教, 吉村 幸浩, 山本 裕介, 野間 美緒 （東京

都立小児総合医療センター 心臓血管外科）

[P45-5]
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デジタルオーラル（ II）46（ P46）
術後遠隔期・合併症・発達3
指定討論者:田中 敏克（兵庫県立こども病院 循環器内科）

Fontan手術非到達患者の予後
○津田 悦子1, 大内 秀雄1, 北野 正尚1, 藤本 一途1, 岩朝

徹1, 坂口 平馬1, 白石 公1, 黒崎 健一1, 帆足 孝也2,

市川 肇2, 宮﨑 文3 （1.国立循環器病研究センター 小児

循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 小児心臓外科,

3.静岡県立総合病院 成人先天性心疾患科）

[P46-1]

Fontan術後遠隔期に肝細胞癌を発症した三尖弁閉鎖

症の一剖検例

[P46-3]
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○美野 陽一, 坂田 晋史, 上桝 仁志, 清水 敬太, 山崎

隼太郎 （鳥取大学 医学部 周産期・小児医学分野）

Fontan candidateにおける鉄欠乏症についての検討
○高橋 宜宏, 益田 大夢, 塩川 直宏, 中江 広治, 川村

順平, 上野 健太郎 （鹿児島大学病院 小児科）

[P46-4]

Fontan手術10年後に肥厚性骨関節症を合併した左心

低形成症候群の女児例
○橋田 祐一郎1, 河場 康郎1, 岡田 隆好1, 北本 晃一2,

美野 陽一2, 馬場 健児3 （1.鳥取県立厚生病院 小児科,

2.鳥取大学 医学部 周産期小児医学分野, 3.岡山大学

大学院医歯薬総合研究科 小児循環器科）

[P46-5]
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デジタルオーラル（ II）47（ P47）
術後遠隔期・合併症・発達4
指定討論者:泉 岳（北海道大学 小児科）

ANCA関連血管炎を合併した Fontan術後の1例
○江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邊

まみ江, 宗内 淳 （九州病院 小児科）

[P47-1]

Fontan術後洞機能不全と心拍変動のばらつきの関連

について
○鍋嶋 泰典, 兒玉 祥彦, 倉岡 彩子, 石川 友一, 中村

真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器科）

[P47-2]

内臓錯位症候群の脾機能低下と重症細菌感染症のリ

スクについての後方視的検討
○井上 秀太郎, 中野 克俊, 中川 良, 浦田 晋, 朝海

廣子, 松井 彦郎, 犬塚 亮 （東京大学医学部附属病院

小児科）

[P47-3]

総肺静脈還流異常術後漏斗胸による蛋白漏出性胃腸

症の1例
○西原 栄起1, 永田 佳敬1, 太田 宇哉1, 倉石 建治1, 長谷

川 広樹2, 森島 容子3 （1.大垣市民病院小児循環器新生

児科, 2.大垣市民病院胸部外科, 3.大垣市民病院形成外

科）

[P47-4]

純型肺動脈閉鎖における中長期予後の検討
○高田 秀実1, 檜垣 高史1, 太田 雅明1, 千阪 俊行1, 森谷

友造1, 宮田 豊寿1, 伊藤 敏恭1, 奥 貴幸1, 打田 俊司2,

江口 真理子1 （1.愛媛大学 医学部 小児科, 2.愛媛大学

医学部 心臓血管呼吸器外科）

[P47-5]
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デジタルオーラル（ II）48（ P48）
術後遠隔期・合併症・発達5
指定討論者:福嶌 教偉（国立循環器病研究センター 移植医療部）

右室流出路再建術の術式の違いによる右室への影響

を評価する

[P48-1]

○脇 研自, 服部 真也, 中原 優, 土井 悠司, 上田 和利,

佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 新垣 義夫 （倉敷中央

病院 小児科）

Rastelli術後の感染性心内膜炎で手術適応と判断し

たが、手術を回避できた2症例
○田中 裕治 （鹿児島医療センター 小児科）

[P48-2]

bulging sinus付 ePTFE mono-cusp patchを用いた

RVOTRの中期遠隔成績
○松代 卓也1, 宮地 鑑1, 宮本 隆司1, 岡 徳彦2, 友保

貴博2, 林 秀憲2, 北村 律1, 八鍬 一貴1, 荒記 春奈1,

大西 義彦1, 田所 裕紀1 （1.北里大学 心臓血管外科,

2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科）

[P48-3]

ファロー四徴症術後遠隔期における大動脈基部拡張

の形態的特徴
○土井 大人1, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1,

松岡 良平1, 江崎 大起1, 落合 由恵2, 藤本 智子2

（1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）

[P48-4]
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デジタルオーラル（ II）49（ P49）
術後遠隔期・合併症・発達6
指定討論者:兒玉 祥彦（福岡市立こども病院）

心室中隔欠損閉鎖方法による術後刺激伝導系障害の

検討：単結節縫合閉鎖 VS連続縫合閉鎖
○加藤 秀之1, 米山 文弥1, 松原 宗明1, 野間 美緒2, 吉村

幸浩2, 阿部 正一3, 平松 祐司1 （1.筑波大学附属病院

心臓血管外科, 2.東京都立小児総合医療センター, 3.茨城

こども病院 心臓血管外科）

[P49-1]

生後2か月未満での大動脈弁狭窄への外科介入例の

中期成績 ~小児循環器医の立場から~
○石垣 瑞彦1, 金 成海1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満下

紀恵1, 新居 正基1, 猪飼 秋夫2, 坂本 喜三郎2, 田中

靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こ

ども病院 心臓血管外科）

[P49-2]

非閉塞性腸管虚血(NOMI)を発症した先天性心疾患の

2症例
○數田 高生1,2, 江原 英治2, 中村 香絵2, 藤野 光洋2,

村上 洋介2, 西垣 恭一3 （1.大阪市立総合医療センター

小児集中治療部, 2.大阪市立総合医療センター 小児循環

器内科, 3.大阪市立総合医療センター 小児心臓血管外

科）

[P49-3]

当院での新生児期の心臓手術における胸水遷延例の

検討
○西岡 真樹子, 星野 健司, 吉田 賢司, 鈴木 詩央, 百木

恒太, 太田 健, 河内 貞貴, 小川 潔 （埼玉県立小児医療

センター 循環器科）

[P49-4]
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ファロー四徴、 Modified BTシャント術後に

MRCNS菌血症を来し、治療終了後にシャント機能不

全所見を認め仮性動脈瘤破裂を未然に防げた4か月

女児例
○荒井 篤1, 渡辺 健1, 阿久澤 大智1, 提島 丈雄1, 沼田

寛1, 吉田 真衣1, 吉村 元文1, 桝野 浩彰1, 帆足 孝也2

（1.北野病院小児科, 2.国立循環器病研究センター小児循

環器科）

[P49-5]
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デジタルオーラル（ II）50（ P50）
術後遠隔期・合併症・発達7
指定討論者:木村 成卓（慶應義塾大学 外科（心臓血管））

先天性心疾患術後漏斗胸に対する Nuss手術を

行った3例
○松岡 良平1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 杉谷

雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2, 上村 哲郎3

（1.九州病院 小児循環器科, 2.九州病院 心臓血管外科,

3九州病院 小児外科）

[P50-1]

完全型房室中隔欠損に対する modified one-patch

methodの中期遠隔成績
○谷本 和紀1, 西垣 恭一1, 鍵崎 康治1, 小澤 秀登1, 村上

洋介2, 江原 英治2, 藤野 光洋2, 中村 香絵2, 鈴木 嗣敏
3, 吉田 葉子3 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療

センター 小児心臓血管外科, 2.大阪市立総合医療セン

ター 小児医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合

医療センター 小児医療センター 小児不整脈科）

[P50-2]

膜様部 VSD閉鎖術後に生じた巨大心室中隔内血腫の

1乳児例
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 松岡 良平2, 藤本

智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋彦
1, 塩瀬 明3 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院

小児科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）

[P50-3]

小児における安全な大腿動脈穿刺部位の検討
○高橋 努, 水野 風音 （済生会宇都宮病院 小児科）

[P50-4]

リンパ管造影/胸管破砕術にて治療し得た房室中隔

欠損術後の遷延性乳糜胸の一例
○石川 悟1, 山本 真由2, 蘆田 浩一3, 古河 賢太郎1, 森

琢磨1, 飯島 正紀1, 安藤 達也1, 藤原 優子4 （1.東京慈

恵会医科大学 小児科学講座, 2.帝京大学 放射線科,

3.東京慈恵会医科大学 放射線科学講座, 4.町田市民病院

小児科）

[P50-5]
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デジタルオーラル（ II）51（ P51）
術後遠隔期・合併症・発達8
指定討論者:寺田 一也（四国こどもとおとなの医療センター 小児循

環器内科）

Aortopathyをきたす先天性心疾患群での上行大動脈

の長軸方向への伸展性の検討
○林 勇佑1, 新居 正基1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本

潤1, 金 成海1, 満下 紀恵1, 田中 靖彦1, 猪飼 秋夫2,

坂本 喜三郎2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡

県立こども病院 心臓血管外科）

[P51-1]

modified Blalock-Taussig shunt感染性閉塞症例の

臨床像
○山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 郷

清貴, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田 和志

（あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター

循環器科）

[P51-3]

両側肺動脈絞扼術後、遠隔期肺動脈狭窄病変の残存

の検討
○福嶋 遥佑1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1,

栄徳 隆裕1, 重光 祐輔1, 平井 健太1, 笠原 真悟2, 小谷

恭弘2, 黒子 洋介2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学大学院医歯

薬学総合研究科 小児医科学, 2.岡山大学大学院医歯薬学

総合研究科 心臓血管外科, 3.岡山大学大学院医歯薬学総

合研究科麻酔・蘇生学講座）

[P51-4]

成人先天性心疾患術後患者における慢性腎臓病の評

価
○岡 秀治, 梶濱 あや, 中右 弘一, 東 寛 （旭川医科大

学 小児科）

[P51-5]
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デジタルオーラル（ II）52（ P52）
術後遠隔期・合併症・発達9
指定討論者:富松 宏文（とみまつ小児科循環器クリニック）

当院での DKS吻合・ Norwood型吻合術後の大動脈形

態に関する検討
○吉田 賢司1, 星野 健司1, 西岡 真樹子1, 鈴木 詩央1,

百木 恒太1, 太田 健1, 河内 貞貴1, 小川 潔1, 村山 史朗
2, 黄 義浩2, 野村 耕司2 （1.埼玉県立小児医療センター

循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）

[P52-1]

完全大血管転位に対する大血管スイッチ術後の新大

動脈基部拡張と体型の関係
○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1,

土井 大人1, 江崎 大起1, 松田 健作2, 藤本 智子2, 落合

由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）

[P52-2]

大血管転位根治術遠隔期に肺高血圧を認めた2例
○福村 史哲1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1,

松田 浩一1, 久米 英太朗1, 武野 亨1, 赤木 健太郎1,

平田 拓也1, 池田 義2, 滝田 順子1 （1.京都大学医学部附

属病院 小児科, 2.京都大学医学部附属病院 心臓血管外

[P52-3]
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科）

小児期機械弁の成長に伴う狭窄・再置換時期は予測

可能か？
○大森 紹玄, 蔵本 怜, 奥主 健太郎, 石井 徹子, 東

浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器

内科）

[P52-4]

心内修復術後の Down症候群における遠隔期再介入

についての検討
○河井 容子1, 遠藤 康裕1, 竹下 直樹1, 井上 聡1, 森下

祐馬1, 梶山 葉1, 中川 由美1, 池田 和幸1, 山岸 正明2

（1.京都府立医科大学附属病院 小児科, 2.京都府立医科

大学附属病院 小児心臓血管外科）

[P52-5]

小児先天性心疾患手術後に ICU-AWを発症した患者

における ADL回復の特徴
○熊丸 めぐみ1, 下山 伸哉2, 池田 健太郎2, 田中 健佑2,

浅見 雄司2, 新井 修平2, 岡 徳彦3, 小林 富男2 （1.群馬

県立小児医療センター リハビリテーション課, 2.群馬県

立小児医療センター 循環器科, 3.群馬県立小児医療セン

ター 心臓血管外科）

[P52-6]

デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ II）53（ P53）
成人先天性心疾患1
指定討論者:稲井 慶（東京女子医科大学心臓病センター 循環器小
児・成人先天性心疾患科）

成人期再手術のタイミングを症状から考える
○江見 美杉, 成田 淳, 平野 恭悠, 石井 良, 石田 秀和,

大薗 惠一 （大阪大学大学院医学系研究科小児科）

[P53-1]

フォンタン術後症例における Thebesian静脈はよく

見られ、かつ遠隔期に発達する
○田中 敏克, 城戸 佐知子, 堀口 祥, 林 賢, 久保 慎吾,

三木 康暢, 松岡 道生, 亀井 直哉, 小川 禎治, 富永

健太 （兵庫県立こども病院 循環器内科）

[P53-2]

成人先天性心疾患術後残存肺動脈狭窄に対するステ

ント留置
○葭葉 茂樹, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太,

小島 拓朗, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セン

ター小児心臓科）

[P53-3]

当院小児科および循環器内科でフォロー中の異なる

年齢層の成人期 Eisenmenger症候群症例の検討
○大田 千晴1, 岩澤 伸哉1, 大軒 健彦1, 建部 俊介2, 木村

正人1,3, 六郷 由佳1 （1.東北大学病院 小児科, 2.東北大

学病院 循環器内科, 3.宮城県立こども病院 循環器科）

[P53-4]

ASDに対する治療を断念した79歳女性
○喜瀬 広亮, 河野 洋介, 須長 祐人, 吉沢 雅史, 戸田

孝子, 犬飼 岳史 （山梨大学 小児科）

[P53-5]

デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ II）54（ P54）
成人先天性心疾患2
指定討論者:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血
管外科）

透析管理中の BDG術後心不全患者に対する治療方針
○井上 奈緒, 中嶌 八隅, 金子 幸栄 （総合病院聖隷浜松

病院 小児循環器科）

[P54-1]

繰り返す血栓性腎梗塞および慢性糸球体腎炎を発症

した成人フォンタン術後 の1例
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井

大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児科,

2.九州病院 心臓血管外科）

[P54-2]

稀な体静脈、肺静脈還流異常症の2例
○帯刀 英樹, 藤田 智, 山下 慶之, 松山 翔, 木村 聡,

大石 恭久, 園田 拓道, 田ノ上 禎久, 塩瀬 明 （九州大

学病院 心臓血管外科）

[P54-3]

成人先天性心疾患の経過中に腫瘍性病変を認めた2

例の検討
○竹田 義克1, 岩崎 秀紀1, 中村 太地1, 井美 暢子1, 前田

顕子1, 太田 邦雄1, 和田 泰三1, 芳村 直樹2 （1.金沢大

学 医薬保健研究域医学系 小児科, 2.富山大学 第一外

科）

[P54-4]

完全大血管転位, Senning術後の残存心房間シャン

トに伴う肺高血圧を合併した32歳女性に対して大血

管スイッチ術を施行した1例
○島田 空知1, 嘉川 忠博1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷

香菜子1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1, 上田 知実1, 矢崎

諭1, 和田 直樹2, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環

器科, 2.榊原記念病院 心臓血管外科 小児）

[P54-5]

デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ II）55（ P55）
成人先天性心疾患3
指定討論者:打田 俊司（愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸
器外科）

S-ICD (subcutaneous implantable cardioverter

defibrillator)が手術待機と周術期管理に有用で

あった，総動脈幹症術後肺動脈狭窄／心停止蘇生後

の ACHD症例
○小坂井 基史, 櫻井 一, 野中 利通, 櫻井 寛久, 村上

優, 鎌田 真弓 （中京病院 中京こどもハートセンター

心臓血管外科）

[P55-1]

当院における成人先天性心疾患患者に対する

ICD植込みの現状
○武智 史恵1, 立野 滋2, 森島 宏子1, 川副 泰隆1, 岡嶋

[P55-2]
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良知1, 椛沢 政司3, 松尾 浩三3, 丹羽 公一郎4 （1.千葉

県循環器病センター 小児科, 2.千葉市立海浜病院 小児

科, 3.千葉県循環器病センター 心臓血管外科, 4.聖路加

国際病院 心血管センター）

健康診断より診断に至った無症候性孤立性右室低形

成の1例
○松尾 倫1, 宮村 文弥1, 河野 宏明2 （1.熊本大学病院

小児科, 2.熊本大学病院 循環器内科）

[P55-3]

Turner症候群に対する大動脈基部置換術
○財満 康之1, 庄嶋 賢弘1, 廣松 伸一1, 須田 憲治2

（1.久留米大学 医学部 外科学講座, 2.久留米大学 医学

部 小児科学講座）

[P55-4]

Fontan型手術後遠隔期に肝内結節性病変を認めた2

例
○佐藤 麻朝1, 前田 潤1, 山形 知慧1, 小山 裕太郎1, 森川

哲行1, 宮田 功一1, 永峯 宏樹1, 大木 寛生1, 三浦 大1,

山岸 敬幸2 （1.東京都立小児総合医療センター, 2.慶應

義塾大学医学部小児科）

[P55-5]

デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ II）56（ P56）
成人先天性心疾患4
指定討論者:石野 幸三（昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾
患センター）

愛媛大学における成人先天性心疾患診療 ～地方大

学での現状と課題～
○赤澤 祐介1,2,3, 檜垣 高史2,3, 森谷 友造3, 千阪 俊行3,

太田 雅明3, 高田 秀実3, 小嶋 愛4, 杉浦 純也4, 打田

俊司4, 江口 真理子2,3, 山口 修1 （1.愛媛大学大学院

医学系研究科 循環器・呼吸器・腎高血圧内科学講座,

2.愛媛大学 大学院医学系研究科 地域小児・周産期学講

座, 3.愛媛大学 大学院医学系研究科 小児科学講座,

4.愛媛大学 大学院医学系研究科 心臓血管・呼吸器外科学

講座）

[P56-1]

小児期発症の心疾患の終末医療の現状
○森 雅啓, 青木 寿明, 橋本 和久, 廣瀬 将樹, 松尾

久実代, 石井 陽一郎, 高橋 邦彦, 萱谷 太 （大阪母子医

療センター 小児循環器科）

[P56-2]

小児病院と成人施設との医療連携
○星野 健司1, 小川 潔1,2, 河内 貞貴1, 百木 恒太1, 鈴木

詩央1, 狩野 実希3, 松村 穣3, 稲葉 理3 （1.埼玉県立小

児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター

病院長, 3.さいたま赤十字病院 循環器内科）

[P56-3]

蛋白漏出性胃腸症(PLE)患者への看護に関する一考

察～セルフケア能力向上にむけた関わり～
○細川 進吾, 大山 紗智子, 福田 純嗣, 福岡 沙耶香,

[P56-4]

池上 良子, 永吉 直美 （国立循環器研究センター 看護

部）

大学病院併設型子ども医療センターにおける小児心

疾患患者の成人期移行診療への取り組み
○片岡 功一1,2,3, 河田 政明1,3,4, 今井 靖3,5, 甲谷 友幸
3,5, 岩田 奈津希6, 若林 寛子6, 吉羽 希実子6, 倉持 美香
6, 辰巳 光代6, 関 満2, 佐藤 智幸2 （1.自治医科大学

とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部,

2.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児科,

3.自治医科大学 成人先天性心疾患センター, 4.自治医科

大学 とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外

科, 5.自治医科大学 循環器内科, 6.自治医科大学 とちぎ

子ども医療センター 外来）

[P56-5]

成人期における先天性心疾患の移行医療の課題
○狩野 実希 （さいたま赤十字病院循環器内科）

[P56-6]

デジタルオーラル | 周産期・心疾患合併妊婦

デジタルオーラル（ II）57（ P57）
周産期・心疾患合併妊婦
指定討論者:金井 貴志（防衛医科大学校 小児科学講座）

パルスオキシメータによる重症先天性心疾患の出生

後スクリーニングの標準化プロトコール案
○中野 玲二1,2, 豊島 勝昭1,3, 与田 仁志1,4 （1.日本新生

児成育医学会診療委員会, 2.静岡県立こども病院 新生児

科, 3.神奈川県立こども医療センター 新生児科, 4.東邦

大学 新生児学講座）

[P57-1]

心臓外科を有さない総合周産期母子医療センターに

おける小児循環器医の役割
○浦島 崇1,2, 保科 宙生1,2, 飯島 正紀2, 森 琢磨2, 林田

慎哉1 （1.総合母子保健センター愛育病院, 2.東京慈恵会

医科大学小児科）

[P57-2]

先天性心疾患合併妊娠の周産期管理の問題点
○北川 陽介1, 嶋田 淳1, 小山石 隼1, 佐々木 都寛1, 大谷

勝記1, 高橋 徹1, 三浦 文武1, 市瀬 広太2 （1.弘前大学

医学部附属病院 小児科, 2.青森市民病院 小児科）

[P57-3]

新生児期における単純型大動脈縮窄症の治療適応
○林 知宏, 中原 優, 山内 真由子, 服部 真也, 土井

悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 脇 研自, 新垣

義夫 （倉敷中央病院小児科）

[P57-4]

良好な経過で第3子を出生したフォンタン術後女性
○石戸 博隆, 佐藤 竜太朗, 関根 麻衣, 松村 峻, 岩本

洋一, 増谷 聡 （埼玉医科大学総合医療センター 小児

科）

[P57-5]

先天性風疹症候群に合併した大動脈弁下狭窄の一例
○石井 瑶子1, 清水 武2, 長岡 孝太2, 山口 英貴2, 大山

伸雄2, 柿本 久子2, 藤井 隆成2, 籏 義仁2, 富田 英2

[P57-6]
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（1.昭和大学小児科学講座, 2.昭和大学病院 小児循環

器・先天性心疾患センター）

新生児一過性心筋虚血の一例
○峰松 伸弥1, 飯田 千晶1, 熊本 崇1, 田代 克弥2

（1.佐賀大学医学部附属病院 小児科, 2.唐津赤十字病院

小児科）

[P57-7]

デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）58（ P58）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患1
指定討論者:岩朝 徹（国立循環器病研究センター 小児循環器内科）

ambrisentanから macitentanへの薬剤変更が奏効し

た小児特発性肺動脈性肺高血圧症の一例
○井田 紘人, 中川 良, 中野 克俊, 浦田 晋, 朝海 廣子,

松井 彦郎, 犬塚 亮 （東京大学医学部附属病院小児科）

[P58-1]

当院フォローアップ中の小児期発症 I/HPAH患者に

おける持続静注用カテーテルトラブルの検討
○下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井

卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学 医学

部 小児科, 2.国立病院機構災害医療センター）

[P58-2]

高用量 nifedipine内服下でコントロール良好な

IPAHの1例
○松木 惇, 高橋 辰徳, 安孫子 雅之 （山形大学 医学部

小児科）

[P58-3]

Dasatinib併用維持療法中に肺高血圧を認めた急性

リンパ性白血病の一例
○平田 拓也, 松田 浩一, 赤木 健太郎, 武野 亨, 吉永

大介, 馬場 志郎, 滝田 順子 （京都大学医学部附属病院

小児科）

[P58-4]

デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）59（ P59）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患2
指定討論者:石田 秀和（大阪大学大学院医学系 研究科小児科学）

周産期低酸素は若年 SUGEN/低酸素ラットにおいて

肺動脈性肺高血圧を増悪させる：新たな致死性、進

行性の PAHラットモデルとその分子的機序
○大下 裕法1,3, 三谷 義英1, 澤田 博文1, 坪谷 尚季1,

Jane Kabwe2, 淀谷 典子1, 大橋 啓之1, 大矢 和伸1, 丸山

一男2, 平山 雅浩1 （1.三重大学大学院医学系研究科

小児科学, 2.三重大学大学院医学系研究科 麻酔集中治療

学, 3.名古屋市立大学 大学院医学研究科 新生児・小児医

学分野）

[P59-1]

可逆性の肺高血圧症および右心不全を呈し、確定診

断に苦慮した閉塞性睡眠時無呼吸症候群の幼児例
○白石 春生1,2, 永井 礼子1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 泉

[P59-2]

岳1, 山澤 弘州1, 佐々木 理1,3, 武田 充人1 （1.北海道大

学病院 小児科, 2.北見赤十字病院 小児科, 3.天使病院

小児科）

慢性早剥羊水過少症候群の母体から出生した超低出

生体重児の肺高血圧に関する考察
○宮本 辰樹, 音田 泰裕 （福岡大学病院 小児科）

[P59-3]

心室中隔欠損術後に肺高血圧症を合併した

Down症候群患者の術前右心機能に関する検討
○川村 順平, 塩川 直宏, 高橋 宜宏, 中江 広治, 上野

健太郎 （鹿児島大学病院 小児科）

[P59-4]

肺高血圧症を呈した Scimitar症候群, 肺分画症の

一乳児例
○吉川 靖, 白石 真大, 名和 智裕, 澤田 まどか, 高室

基樹 （北海道立子ども総合医療・療育センター）

[P59-5]

デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）60（ P60）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患3
指定討論者:柴田 映道（慶應義塾大学医学部 小児科）

偏食によるビタミン B1不足のため肺高血圧を呈し

た1例
○佐々木 都寛1, 橋本 礼佳1, 小山石 隼1, 三浦 文武1,

山本 洋平1, 嶋田 淳1, 北川 陽介1, 大谷 勝記1, 高橋

徹2, 市瀬 広太3 （1.弘前大学 医学部 小児科, 2.弘前大

学 医学部 保健学科, 3.青森市民病院 小児科）

[P60-1]

高度摂食障害によるビタミン欠乏から肺高血圧に

至った男児
○福田 淳奈, 河合 駿, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗,

若宮 卓也, 小野 普, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明

（神奈川県立こども医療センター循環器内科）

[P60-2]

胸郭内腫瘍を合併した BMP9遺伝子のナンセンス変

異を有する遺伝性肺動脈性肺高血圧症の女児例
○石井 卓1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 渡邉 友博1, 細川

奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学 小児科,

2.国立病院機構 災害医療センター 小児科）

[P60-3]

キャリーオーバーした特発性/遺伝性肺動脈性肺高

血圧症の臨床的特徴
○中山 智孝1,2, 高月 晋一2, 判治 由律香2, 川合 玲子2,

松裏 裕行2 （1.高知大学医学部付属病院 小児科, 2.東邦

大学医療センター大森病院 小児科）

[P60-4]

小短絡の心室中隔欠損症に合併した遺伝性肺動脈性

肺高血圧の一例
○内山 弘基, 石川 貴充 （浜松医科大学 小児科）

[P60-5]

Ca拮抗薬が奏功した遺伝性肺動脈性肺高血圧症の1

例
○細川 奨1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 渡邉

[P60-6]
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友博1, 石井 卓1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学

小児科, 2.国立病院機構災害医療センター 小児科）

デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）61（ P61）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患4
指定討論者:松裏 裕行（東邦大学医学部 小児科学講座）

先天性肺リンパ管拡張症を合併した総肺静脈還流異

常症11か月男児
○大西 佑治1, 時高 留依1, 縄田 慈子1, 古田 貴士1, 岡田

清吾1, 鈴木 康夫1, 長谷川 俊史1, 本田 成美2, 池田

栄二2, 豊村 大亮3, 杉谷 雄一郎3 （1.山口大学大学院

医学系研究科医学専攻 小児科学講座, 2.山口大学大学院

医学系研究科 病理形態学分野, 3.福岡市立こども病院

循環器科）

[P61-1]

肺葉性肺気腫合併に対して肺葉切除後に根治し得た

先天性心疾患の4例
○久保 慎吾1, 田中 敏克1, 三木 康暢1, 松岡 道生1, 亀井

直哉1, 小川 禎治1, 富永 健太1, 城戸 佐知子1, 大嶋

義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器内科, 2.兵庫県立

こども病院 心臓血管外科）

[P61-2]

large VSDを二期的に閉鎖した重症 CLD-PH合併の超

早産児例－至適心内修復時期はいつか？
○関根 麻衣1, 佐藤 竜太朗1, 川崎 秀徳1, 先崎 秀明2,

舛岡 歩3, 岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 増谷 聡1 （1.埼玉医

科大学 総合医療センター 小児科, 2.北里大学 小児科,

3.埼玉医科大学 国際医療センター 小児心臓外科）

[P61-3]

小児の静脈血栓症2例の治療経験
○近田 正英1, 宮入 剛1, 北 翔太1, 麻生 健太郎2, 水野

将徳2, 桜井 研三2, 中野 茉莉恵2 （1.聖マリアンナ医科

大学 心臓血管外科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科）

[P61-4]

デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）62（ P62）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患5
指定討論者:土井 拓（天理よろづ相談所病院 小児科・先天性心疾患
センター）

波動解析法を用いた肺動脈閉塞度の新たな非侵襲的

評価～超音波 speckle tracking法を用いて～
○片山 博視1,2, 宇津野 秀夫4, 根本 慎太郎3, 岸 勘太2,

津川 凌太郎4, 尾崎 智康2, 小田中 豊2, 蘆田 温子2,

小西 隼人3 （1.高槻赤十字病院 小児科, 2.大阪医科大学

小児科, 3.大阪医科大学 小児心臓血管外科, 4.関西大学

システム理工学部）

[P62-1]

トレプロスチニル持続静注から持続皮下注に変更し

えた1歳児の1例

[P62-2]

○伊藤 諒一1,2, 山田 祐也1,2, 鈴木 孝典1,2, 森本 美仁
1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1,2, 森鼻 英治2, 河井 悟1,

安田 和志1 （1.あいち小児保健医療総合センター 循環器

科, 2.あいち小児保健医療総合センター 新生児科）

18トリソミーにおける心内修復術に関連した死亡症

例の肺循環の特徴
○岸 勘太1, 蘆田 温子1, 小田中 豊1, 尾崎 智康1, 芦田

明1, 片山 博視2, 小西 隼人3, 根本 慎太郎3 （1.大阪医

科大学附属病院 小児科, 2.高槻赤十字病院 小児科,

3.大阪医科大学附属病院 小児心臓血管外科）

[P62-3]

先天性心疾患を有する18トリソミー症例に於ける肺

生検所見
○吉積 功1, 河田 政明1, 鵜垣 伸也1, 片岡 功一2, 佐藤

智幸2, 古井 貞浩2 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療セ

ンター 小児・先天性心臓血管外科, 2.自治医科大学とち

ぎ子ども医療センター 小児科）

[P62-4]

デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）63（ P63）
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患6
指定討論者:犬飼 幸子（名古屋第二赤十字病院）

当院の先天性門脈体循環シャント症例の臨床検討
○辻岡 孝郎1, 泉 岳1, 武田 充人1, 小杉山 清隆1, 山澤

弘州1, 谷口 宏太1, 永井 礼子1, 本多 昌平2, 阿保 大介
3, 川村 典生4, 真部 淳1 （1.北海道大学病院 小児科,

2.北海道大学病院 消化器外科1, 3.北海道大学病院 放射

線診断科, 4.北海道大学大学院 医学研究院 移植外科学）

[P63-1]

喀血に対して介入を行った先天性心疾患の検討
○森 秀洋1, 江原 英治1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1, 藤野

光洋1, 福留 啓祐2, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 鍵崎 康治
3, 西垣 恭一3, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療セン

ター 小児循環器内科, 2.大阪市立総合医療センター 小児

不整脈科, 3.大阪市立総合医療センター 小児心臓血管外

科）

[P63-2]

気道閉塞病変を合併した単心室患者の治療成績
○長谷川 翔大, 松島 峻介, 和田 侑星, 日隈 智憲, 松久

弘典, 大嶋 義久 （兵庫県立こども病院 心臓血管外科）

[P63-3]

肺血管拡張療法にて肺水腫をきたし、肺静脈閉塞性

疾患が疑われるダウン症候群の1例
○石橋 信弘, 種岡 飛翔, 石橋 洋子, 桑原 義典, 本村

秀樹 （長崎医療センター 小児科）

[P63-4]

デジタルオーラル | 心血管発生・基礎研究

デジタルオーラル（ II）64（ P64）
心血管発生・基礎研究
指定討論者:廣野 恵一（富山大学医学部 小児科）
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新生児期に重篤な不整脈を示した LQT3患者2名の

iPS細胞由来心筋細胞を用いた in vitroモデルの心

機能評価
○古谷 喜幸1, 羽山 恵美子1, 川口 奈奈子1, 島田 光世1,

松岡 瑠美子2, 稲井 慶1, 中西 敏雄1, 杉山 央1 （1.東京

女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科, 2.若松

河田クリニック）

[P64-1]

出生前グルココルチコイド投与によるラット胎仔心

臓の YAPの検討
○中村 悠城1, 武半 優子1, 桜井 研三2, 松本 直樹1

（1.聖マリアンナ医科大学 薬理学, 2.聖マリアンナ医科

大学 小児科学）

[P64-2]

ミトコンドリア病（ Leigh脳症）モデルマウスの心

機能の評価とモデルマウス由来心筋前駆細胞のミト

コンドリア機能の検討
○佐々木 大輔1,2, 武田 充人1, 山田 勇磨2, 原島 秀吉2

（1.北海道大学 医学部 小児科学講座, 2.北海道大学

薬学部・大学院薬学研究院 薬剤分子設計学研究室）

[P64-3]

ストレス刺激による循環応答におけるマイクログリ

アの関与
○吉沢 雅史1,2, 福士 勇人2,3, 河野 洋介1,2, 長谷部 洋平
1,2, 小泉 敬一1, 武田 湖太郎4, 岡田 泰昌2, 戸田 孝子1

（1.山梨大学 小児科, 2.国立病院機構村山医療センター

臨床研究部, 3.医療創生大学 健康医療科学部, 4.藤田医

科大学 保健衛生学部）

[P64-4]

不死化 B細胞由来 iPS心筋細胞の分化誘導法の改善
○羽山 恵美子1, 古谷 喜幸1, 川口 奈奈子1, 島田 光世1,

松岡 瑠美子2, 稲井 慶1, 中西 敏雄1, 杉山 央1 （1.東京

女子医科大学循環器小児成人先天性心疾患科, 2.若松河田

クリニック）

[P64-5]

川崎病マウスモデルにおける電気生理学的リモデリ

ング
○阿部 正徳1,2, Arditi Moshe1 （1.シーダーズサイナイメ

ディカルセンター, 2.日本医科大学小児科）

[P64-6]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）65（ P65）
川崎病・冠動脈・血管1
指定討論者:横山 詩子（東京医科大学 細胞生理学分野）

初回治療前に冠動脈病変を合併した川崎病の転帰
○中田 利正 （青森県立中央病院 小児科）

[P65-1]

サイトカインプロファイルが診断に有用であったマ

クロファージ活性化症候群を合併した川崎病の1例
○樽谷 朋晃1, 金井 貴志1, 貞本 真理1, 仁紙 千尋1, 高田

幸成1, 田村 義輝1, 大澤 麻登里1, 竹下 誠一郎2, 谷内江

昭宏3, 野々山 恵章1 （1.防衛医科大学校 小児科学講座,

[P65-2]

2.防衛医科大学校 看護学科, 3.金沢大学 医薬保健研究域

医学系 小児科）

当院で経験した関節炎合併川崎病の臨床像の研究
○池田 和幸, 竹下 直樹, 岡本 亜希子, 遠藤 康裕, 井上

聡, 森下 祐馬, 河井 容子, 梶山 葉, 中川 由美 （京都

府立医科大学付属病院 小児科）

[P65-3]

川崎病急性期における3誘導異常 Q波の検討
○並木 秀匡, 笠井 優香, 加藤 雅崇, 小森 暁子, 鮎沢

衛, 森岡 一朗 （日本大学医学部附属板橋病院 小児科学

系 小児科学分野）

[P65-4]

自然に解熱傾向後に冠動脈瘤が出現し不全型川崎病

と診断した乳児例
○中川 亮 （石川県立中央病院 小児科）

[P65-5]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）66（ P66）
川崎病・冠動脈・血管2
指定討論者:梶野 浩樹（網走厚生病院 小児科）

川崎病罹患者の年齢と性別を考慮した治療反応性の

検討
○竹腰 信人1, 北野 尚美2,3, 武内 崇4, 末永 智浩4, 垣本

信幸4, 鈴木 崇之4, 土橋 智弥4, 澁田 昌一5, 立花 伸也
6, 鈴木 啓之4 （1.公立那賀病院 小児科, 2.和歌山県立

医科大学 地域・国際貢献推進本部地域医療支援センター,

3.和歌山県立医科大学 公衆衛生学講座, 4.和歌山県立医

科大学 小児科, 5.紀南病院 小児科, 6.橋本市民病院

小児科）

[P66-1]

当院で経験した川崎病年長児発症例の臨床像
○川口 直樹, 古賀 大貴, 佐藤 亮介, 大野 拓郎 （大分

県立病院 小児科）

[P66-2]

川崎病に4度罹患した女児
○森 啓充, 馬場 礼三 （愛知医科大学 医学部 小児科）

[P66-3]

川崎病の親子例
○柳瀬 佑馬, 岩島 覚, 早野 聡, 關 圭吾 （中東遠総合

医療センター小児循環器科）

[P66-4]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）67（ P67）
川崎病・冠動脈・血管3
指定討論者:加藤 太一（名古屋大学大学院医学系研究科 小児科学）

川崎病診断における BCG接種痕の発赤の有用性に関

する検討を目的とした後ろ向き研究
○高砂 聡志, 塩田 翔吾, 堀米 顕久, 水上 愛弓 （国立

国際医療研究センター病院）

[P67-1]

手足口病流行期における川崎病の疫学的特徴
○清水 大輔1, 宗内 淳2, 山口 賢一郎3, 神代 万壽美1,4,

[P67-2]
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富田 芳江5 （1.産業医科大学病院 小児科, 2.九州病院

小児科, 3.小倉医療センター 小児科, 4.北九州総合病院

小児科, 5.北九州市立八幡病院 小児科）

不全型川崎病と診断された6例
○富永 健太, 田中 敏克, 城戸 佐知子, 小川 禎治, 亀井

直哉, 松岡 道生, 三木 康暢, 久保 慎吾, 林 賢, 堀口

祥 （兵庫県立こども病院 循環器内科）

[P67-3]

術前精査でもやもや病を認めた川崎病後両側巨大冠

動脈瘤と慢性閉塞病変に冠動脈バイパス術を施行し

た1例
○築野 香苗1, 松井 亮介1, 橋本 康司1, 渡邉 誠1, 阿部

正徳1, 上砂 光裕1, 鈴木 憲治2, 佐々木 孝2, 石井 庸介
2, 深澤 隆治1 （1.日本医科大学付属病院 小児科,

2.日本医科大学付属病院 心臓血管外科）

[P67-4]

MERSを合併した川崎病の一例
○稲田 雅弘, 新井 修平, 浅見 雄司, 田中 健佑, 池田

健太郎, 下山 伸哉, 小林 富男 （群馬県立小児医療セン

ター 循環器科）

[P67-5]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）68（ P68）
川崎病・冠動脈・血管4
指定討論者:二瓶 浩一（東邦大学医療センター大橋病院 小児科）

当科における川崎病乳児例に対するインフリキシマ

ブの使用経験
○古田 貴士1, 元永 貴大1,2, 大西 佑治1, 岡田 清吾1,

鈴木 康夫1, 長谷川 俊史1 （1.山口大学大学院医学系研

究科医学専攻小児科学講座, 2.綜合病院山口赤十字病院小

児科）

[P68-1]

カンジダ細胞壁多糖誘導川崎病血管炎マウスモデル

における血管炎誘発物質接種後の血清サイトカイン

の経時的変動
○大原関 利章1, 横内 幸1, 浅川 奈々絵1, 佐藤 若菜1,

三浦 典子2, 大野 尚仁2, 高橋 啓1 （1.東邦大学医療セン

ター大橋病院 病理診断科, 2.東京薬科大学 薬学部 免疫

学教室）

[P68-2]

川崎病の免疫グロブリン不応低リスク群における治

療抵抗性症例の検討
○高井 詩織, 松村 雄, 長原 慧, 中村 蓉子, 渡部 誠一

（土浦協同病院 小児科）

[P68-3]

当院における重症川崎病に対する IVIG・ステロイ

ド初期併用療法後の PSL早期漸減法
○鈴木 奈都子 （武蔵野赤十字病院 小児科）

[P68-4]

当院における川崎病に対する免疫グロブリン+プレ

ドニゾロン併用療法の検討
○鈴木 大次郎, 齋藤 和由, 小島 有紗, 内田 英利, 畑

[P68-5]

忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）69（ P69）
川崎病・冠動脈・血管5
指定討論者:長井 典子（岡崎市民病院 小児科）

血管輪における気道狭窄の重症度に対するＣＴによ

る有用性の検討
○中江 広治1, 塩川 直宏1, 高橋 宜宏1, 川村 順平1, 森田

康子1, 上野 健太郎1, 山下 雄史2, 松葉 智之2, 井本 浩2

（1.鹿児島大学病院 小児科, 2.鹿児島大学病院 心臓血管

外科）

[P69-1]

多くの患者集積が認められた大動脈弁上狭窄症の1

家系 ～胎児心エコー診断を含めて～
○林 立申1,2, 矢野 悠介1,2, 塩野 淳子1, 杉山 香緒里3,4,

柳沢 裕美4, 堀米 仁志1,2 （1.茨城県立こども病院 小児

循環器科, 2.筑波大学医学医療系 小児科, 3.筑波大学グ

ローバル教育院ヒューマンバイオロジー学位プログラム,

4.筑波大学生存ダイナミクス研究センターTARA）

[P69-2]

心不全症状を呈した先天性左大腿動静脈瘻の一例
○松井 亮介1, 築野 香苗1, 橋本 康司1, 渡邉 誠1, 阿部

正徳1, 上砂 光裕1, 深澤 隆治1, 勝部 康弘1, 鈴木 憲治
2, 佐々木 孝2 （1.日本医科大学 小児科, 2.日本医科大

学 心臓血管外科）

[P69-3]

塞栓吸引を行った感染性心内膜炎による急性心筋梗

塞の1例
○西原 卓宏1,2, 中島 光一朗1, 八浪 浩一1 （1.熊本市立

熊本市民病院 小児循環器内科, 2.熊本赤十字病院 小児

科）

[P69-4]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）70（ P70）
川崎病・冠動脈・血管6
指定討論者:上砂 光裕（日本医科大学多摩永山病院 小児科）

当院の冠動脈瘻の臨床像
○桜井 研三, 中野 茉莉恵, 升森 智香子, 水野 将徳,

麻生 健太郎 （聖マリアンナ医科大学 小児科）

[P70-1]

自然退縮・閉鎖した2例を含む、乳幼児期に発見さ

れた先天性冠動脈瘻の4例
○村山 友梨, 鈴木 崇之, 垣本 信幸, 末永 智弘, 武内

崇, 鈴木 啓之 （和歌山県立医科大学付属病院 小児科）

[P70-2]

小児期に外科手術を施行した冠動脈瘻の2例
○木村 成卓, 秋山 章 （慶應義塾大学 外科（心臓血管）

）

[P70-3]

当院で経験した先天性冠動脈異常の2例(左冠動脈右

室瘻と BWG症候群)

[P70-4]
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○元永 貴大, 石川 雄一 （山口県済生会下関総合病院

小児科）

壁内走行の診断が治療するうえで重要と考えられた

単一冠動脈右肺動脈起始症の1例
○福島 直哉1,2, 吉村 幸浩3, 平野 暁教3, 山本 裕介3,

野間 美緒3, 前田 潤1, 三浦 大1 （1.東京都立小児総合医

療センター 循環器科, 2.平塚市民病院 小児科, 3.東京都

立小児総合医療センター 心臓血管外科）

[P70-5]

デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）71（ P71）
川崎病・冠動脈・血管7
指定討論者:濱田 洋通（東京女子医科大学八千代医療センター 小児
科）

冠攣縮性狭心症の小児例
○山岡 大志郎1, 長岡 孝太2, 山口 英貴2, 清水 武2, 大山

伸雄2, 柿本 久子2, 藤井 隆成2, 旗 義仁2, 富田 英2

（1.昭和大学医学科小児科学講座, 2.昭和大学病院 小児

循環器・成人先天性心疾患センター）

[P71-1]

小児期発症冠攣縮性狭心症の2症例
○中野 威史1, 山本 英一1, 渡部 竜助1, 石田 也寸志1,

日浅 豪2, 檜垣 高史3 （1.愛媛県立中央病院 小児科,

2.愛媛県立中央病院 循環器内科, 3.愛媛大学 医学部

小児科）

[P71-2]

異なる契機で診断に至った左冠状動脈肺動脈起始症

の7症例
○橋本 康司, 松井 亮介, 築野 香苗, 渡邉 誠, 上砂

光裕, 勝部 康弘, 深澤 隆治 （日本医科大学 小児科）

[P71-3]

治療方針の決定に苦慮している右冠動脈左バルサル

バ洞起始の2症例
○本田 啓 （熊本赤十字病院 小児科）

[P71-4]

多発冠動脈狭窄および高血圧を認める男児例
○土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林

知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院小児科）

[P71-5]

デジタルオーラル | 学校保健・疫学・心血管危険因子

デジタルオーラル（ II）72（ P72）
学校保健・疫学・心血管危険因子1
指定討論者:安田 謙二（島根大学医学部 小児科）

南魚沼学校検診プロジェクト -学校心臓検診の包括

的・経年的評価のためのデータベース作成-
○鈴木 博1, 赤澤 宏平2 （1.新潟大学医歯学総合病院

魚沼地域医療教育センター, 2.新潟大学医歯学総合病院

医療情報部）

[P72-1]

学校検診データを使用した QT間隔補正方法の評価
○須藤 二朗1, 高柳 恒夫1, 安河内 總2 （1.日本光電工

[P72-2]

業, 2.長野県立こども病院）

学校心臓検診での QT延長スクリーニングを自動解

析で行うための基準値
○櫨木 大祐1, 楠生 亮1, 野村 裕一1, 吉永 正夫2

（1.鹿児島市立病院 小児科, 2.鹿児島医療センター 小児

科）

[P72-3]

学校検診にて QT延長（ LQT）を指摘され、遺伝子

検査を施行した18例の検討
○水野 隼人1, 長井 典子1,3, 成瀬 和久1, 五藤 明徳1,

鈴木 一孝2,3 （1.岡崎市民病院 小児科, 2.名古屋市立大

学大学院 医学研究科 新生児・小児医学分野, 3.岡崎

市、幸田町小・中学生心臓検診班）

[P72-4]

学校検診で見つかった QT延長症候群(2型)の3例の

対応：心停止例を含んだ考察
○坪谷 尚季, 三谷 義英, 間宮 範人, 大矢 和伸, 淀谷

典子, 大橋 啓之, 澤田 博文, 平山 雅浩 （三重大学医学

部附属病院 小児科）

[P72-5]

デジタルオーラル | 学校保健・疫学・心血管危険因子

デジタルオーラル（ II）73（ P73）
学校保健・疫学・心血管危険因子2
指定討論者:本村 秀樹（国立病院機構長崎医療センター 小児科）

院外心停止をきたした就学期患者に対する社会復帰

を目指した治療戦略
○久呉 洋介, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木

幹太, 渡邉 卓次, 富永 佑児, 長谷川 然, 戸田 宏一,

倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血

管外科）

[P73-1]

学校心臓検診で異常を指摘されなかった蘇生に成功

した心原性院外心肺停止の2学童例
○仲本 雄一1, 山田 俊介1, 岡崎 三枝子2, 豊野 学朋1

（1.秋田大学 医学部 小児科, 2.秋田大学医学部附属病院

総合臨床教育研修センター）

[P73-2]

若年成人男性の血圧高値予測因子～小学校からの学

校健診データの検討～
○内田 敬子1,2, 山岸 敬幸2, 徳村 光昭1,2 （1.慶應義塾大

学 保健管理センタ―, 2.慶應義塾大学 医学部 小児科）

[P73-3]

肺高血圧症の発見に学校心臓検診心電図検診は有用

か？
○岡川 浩人 （滋賀病院 小児科）

[P73-4]

デジタルオーラル | 学校保健・疫学・心血管危険因子

デジタルオーラル（ II）74（ P74）
学校保健・疫学・心血管危険因子3
指定討論者:太田 邦雄（金沢大学附属病院 小児科）

2010-2019年の当院における双胎妊娠と先天性心疾[P74-1]
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患の関係、10年間の総括
○齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 小島 有紗, 内田 英利, 畑

忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）

当院において乳児期に手術介入を行った心房中隔欠

損症の検討
○長原 慧, 松村 雄, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （総合病院

土浦協同病院 小児科）

[P74-2]

鈍的な胸部打撲により失神を来した2例
○尾崎 智康1, 蘆田 温子1, 小田中 豊1, 岸 勘太1, 片山

博視2, 芦田 明1 （1.大阪医科大学泌尿生殖・発達医学講

座小児科学教室, 2.高槻赤十字病院小児科）

[P74-3]

小児期完全右脚ブロックの検討（第1報）：

QRS幅は手術、年齢の影響を受ける
○判治 由律香1, 松裏 裕行1, 川合 玲子1, 小澤 司2, 片山

雄三2, 中山 智孝3, 高月 晋一1 （1.東邦大学医療セン

ター大森病院 小児科, 2.東邦大学医療センター大森病院

心臓血管外科, 3.高知大学医学部付属病院 小児科）

[P74-4]

デジタルオーラル | 働き方改革：私たちはどのように働くべきか

デジタルオーラル（ II）75（ P75）
働き方改革：私たちはどのように働くべきか
指定討論者:新居 正基（静岡県立こども病院）

医療 ICT利活用は働き方改革を変えるか？
○飯島 正紀1, 高尾 佳代子2, 古河 賢太郎1, 石川 悟1, 森

琢磨1, 安藤 達也1, 藤原 優子1, 井田 博幸1 （1.東京慈

恵会医科大学 小児科学講座, 2.東京慈恵会医科大学 先端

医療情報技術研究講座）

[P75-1]

「働き方改革」を順守するため当科では少なくとも

2名の常勤増員が必要である。
○高室 基樹, 澤田 まどか, 名和 智裕, 白石 真大, 吉川

靖 （北海道立子ども総合医療・療育センター 小児循環器

内科）

[P75-2]

働き方改革の推進におけるジェンダーバイアスの意

味
○岡崎 三枝子1, 山田 俊介2, 豊野 学朋2 （1.秋田大学医

学部附属病院 総合臨床教育研修センター, 2.秋田大学大

学院医学系研究科医学専攻機能展開医学系小児科学講座）

[P75-3]

デジタルオーラル | その他

デジタルオーラル（ II）76（ P76）
その他1
指定討論者:金 成海（静岡県立こども病院 循環器科）

小児心臓カテーテル検査における全身麻酔導入後の

代謝性アシドーシス発症頻度および危険因子の検討
○古宇田 絢子, 西部 伸一, 高岡 早紀, 箱根 雅子, 簑島

梨恵 （東京都立小児総合医療センター 麻酔科）

[P76-1]

小児血栓弁に対する組織プラスミノーゲン活性化因

子の使用経験
○真野 絢子1, 中野 克俊1, 中川 良1, 浦田 晋1, 朝海

廣子1, 平田 陽一郎2, 犬塚 亮1, 松井 彦郎1, 平田 康隆3

（1.東京大学医学部附属病院小児科, 2.北里大学病院小児

科, 3.東京大学医学部附属病院心臓外科）

[P76-3]

感染性心内膜炎を疑うエピソードの後に破裂した

Valsalva洞動脈瘤の1例
○津田 恵太郎1,2,3, 鍵山 慶之2,3, 家村 素史2,3, 須田

憲治3 （1.大分こども病院小児科, 2.聖マリア病院 小児

循環器内科, 3.久留米大学 小児科）

[P76-4]

重症心奇形を合併した胃食道逆流症に対する噴門形

成術の検討
○古川 泰三, 井上 真帆, 文野 誠久, 田尻 達郎 （京都

府立医科大学 小児外科）

[P76-5]

デジタルオーラル | その他

デジタルオーラル（ II）77（ P77）
その他2
指定討論者:豊野 学朋（秋田大学 小児科）

心房中隔欠損に対してカテーテルによる一時的閉鎖

を行い肝移植を施行した両側肺動脈狭窄・心房中隔

欠損の2症例
○久米 英太朗, 馬場 志郎, 吉永 大介, 松田 浩一, 福村

史哲, 武野 亨, 赤木 健太郎, 平田 拓也, 滝田 順子

（京都大学医学部附属病院 小児科）

[P77-1]

開胸術後の乳糜胸にミドドリン塩酸塩投与が効果が

あった一例
○妹尾 祥平, 住友 直文, 小柳 喬幸, 古道 一樹, 山岸

敬幸 （慶應義塾大学 医学部 小児科）

[P77-2]

髄膜炎を併発したメチシリン感受性ブドウ球菌によ

る感染性心内膜炎
○浅見 雄司1, 新井 修平1, 田中 健佑1, 池田 健太郎1,

下山 伸哉1, 林 秀憲2, 友保 貴博2, 岡 徳彦2, 清水 彰彦
3, 山田 佳之3, 小林 富男1 （1.群馬県立小児医療セン

ター 循環器科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外

科, 3.群馬県立小児医療センター アレルギー・感染免

疫・呼吸器科）

[P77-3]

左下腿蜂窩織炎の治療中に発症したリウマチ熱の一

小児例
○堀米 顕久, 高砂 聡志, 塩田 翔吾, 水上 愛弓 （国立

国際医療研究センター 小児科）

[P77-4]

デジタルオーラル | その他

デジタルオーラル（ II）78（ P78）
その他3
指定討論者:矢崎 諭（榊原記念病院 小児循環器科）
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小児心疾患におけるトルバプタン投与の有効性と安

全性に関する検討
○大日方 春香1, 安河内 聰1, 正本 雅斗1, 沼田 隆佑1,

米原 恒介1, 小山 智史1, 田中 登1, 武井 黄太1, 山本

隆平1, 山田 有希子2, 鹿田 文昭2 （1.長野県立こども病

院循環器小児科, 2.長野県立こども病院循環器心臓血管外

科）

[P78-1]

右室内腫瘤、多発肺塞栓症で発症したべーチェット

病の一小児例
○町田 大輔1, 増田 拓1, 金子 翔太朗1, 富永 訓央1, 鈴木

伸一1, 黒田 浩行2, 中野 裕介2, 渡辺 重朗2, 鉾碕 竜範
2, 益田 宗孝1 （1.横浜市立大学 附属病院 心臓血管外

科, 2.横浜市立大学 附属病院 小児循環器科）

[P78-2]

先天性心疾患患者における BIA法を用いた体組成評

価
○田中 登1,2, 安河内 聰1, 沼田 隆佑1, 米原 恒介1, 大日

方 春香1, 小山 智史1, 武井 黄太1, 瀧聞 浄宏1, 高橋

健2, 清水 俊明2 （1.長野県立こども病院 循環器小児科,

2.順天堂大学 小児科）

[P78-3]

先天性食道閉鎖に下大静脈欠損を合併した新生児例
○中嶋 滋記, 安田 謙二, 竹谷 健 （島根大学 医学部

小児科）

[P78-4]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）79（ P79）
外科治療1
指定討論者:宮本 隆司（北里大学医学部 心臓血管外科）

右側大動脈弓・血管輪の4例に対する外科治療の検

討
○小西 隼人1, 小澤 英樹2, 勝間田 敬弘2, 蘆田 温子3,

小田中 豊3, 尾崎 智康3, 岸 勘太3, 根本 慎太郎1

（1.大阪医科大学附属病院 小児心臓血管外科, 2.大阪医

科大学附属病院 心臓血管外科, 3.大阪医科大学附属病院

小児科）

[P79-1]

大動脈縮窄症に対する subclavian flap法の大動脈

弓形態による検討
○杉浦 純也1, 坂本 裕司1, 小嶋 愛1, 打田 俊司1, 赤澤

祐介3, 宮田 豊寿2, 森谷 友造2, 千阪 俊行2, 太田 雅明
2, 高田 秀実2, 檜垣 高史2 （1.愛媛大学 心臓血管・呼吸

器外科, 2.愛媛大学 小児科, 3.愛媛大学 第二内科）

[P79-2]

大動脈弓離断 B型の治療経験
○野間 美緒1, 平野 暁教1, 山本 裕介1, 吉村 幸浩1, 寺田

正次1, 永峰 宏樹2, 宮田 功一2, 大木 寛生2, 前田 潤2,

三浦 大2 （1.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外

科, 2.東京都立小児総合医療センター 循環器科）

[P79-3]

CoA/IAA complexに対する段階的手術としての両側

肺動脈絞扼術の妥当性の検討
○安達 理, 水本 雅弘, 正木 直樹, 崔 禎浩 （宮城県立

こども病院 心臓血管外科）

[P79-4]

再調整のない両側肺動脈絞扼術を目指す－絞扼部の

拡張期肺動脈血流速度の重要性－
○正木 直樹1, 水本 雅弘1, 安達 理1, 崔 禎浩1, 前原

菜美子2, 矢尾板 久雄2, 高橋 怜2, 木村 正人2, 小澤

晃2, 田中 高志2 （1.宮城県立こども病院 心臓血管外科,

2.宮城県立こども病院 循環器科）

[P79-5]

ダウン症の心室中隔欠損症患者における肺動脈絞扼

術の有効性についての検討
○林 秀憲1, 岡 徳彦1, 友保 貴博1, 下山 伸哉2, 池田

健太郎2, 田中 健佑2, 浅見 雄司2, 新井 修平2, 稲田

雅弘2, 小林 富男2 （1.群馬県立小児医療センター 心臓

血管外科, 2.群馬県立小児医療センター 循環器科）

[P79-6]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）80（ P80）
外科治療2
指定討論者:安達 理（宮城県立こども病院 心臓血管外科）

右室流出路再建における ePTFE三弁付き導管の中期

成績
○吉田 尚司, 新川 武史, 小林 慶, 寶亀 亮悟, 中山

祐樹, 新浪 博士 （東京女子医科大学 心臓血管外科）

[P80-1]

当院の手製 EPTFE三弁コンディットについての検討
○長門 久雄1, 吉澤 康祐1, 森 おと姫1, 前田 登史1, 大野

暢久1, 岡田 達治1, 植野 剛1, 佐藤 博文1, 坂崎 尚徳2

（1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科,

2.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器科）

[P80-2]

当院における Contegra使用症例に対する再手術の

経験
○前田 登史1, 長門 久雄1, 森 おと姫1, 吉澤 康祐1, 大野

暢久1, 稲熊 洸太郎2, 豊田 直樹2, 石原 温子2, 坂崎

尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科,

2.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科）

[P80-3]

右側相同心に伴う機能的単心室・肺動脈閉鎖に対す

る右室-肺動脈導管設置の試み
○古谷 翼, 帆足 孝也, 今井 健太, 島田 勝利, 海老島

宏典, 市川 肇 （国立循環器病研究センター 小児心臓外

科）

[P80-4]

二心室修復可能な心疾患に対する姑息的右室流出路

再建術8例の検討
○加藤 伸康1, 橘 剛2, 新宮 康栄1, 若狭 哲1, 加藤 裕貴
1, 大岡 智学1, 山澤 弘州3, 武田 充人3 （1.北海道大学

大学院 医学研究院 循環器呼吸器外科, 2.神奈川県立こど

[P80-5]
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も医療センター 心臓血管外科, 3.北海道大学病院 大学院

医学研究院 小児科）

T弁の異形成、 hypo RVを伴う critical PSに対し

て、 palliative RVOTRを行った1例
○城 麻衣子1, 中田 朋宏1, 渡部 聖人1, 安田 謙二2, 中嶋

滋記2, 織田 禎二1 （1.島根大学 医学部 心臓血管外科,

2.島根大学 医学部 小児科）

[P80-6]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）81（ P81）
外科治療3
指定討論者:岡 徳彦（群馬県立小児医療センター 心臓血管外科）

当院におけるファロー四徴症の肺動脈弁輪温存に関

する検討
○細田 隆介, 永瀬 晴啓, 保土田 健太郎, 枡岡 歩, 鈴木

孝明 （埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓外科）

[P81-1]

BTシャント手術を先行したファロー四徴症修復術の

中期成績 肺動脈弁機能と遺残右室流出路狭窄
○白石 修一, 杉本 愛, 高橋 昌, 土田 正則 （新潟大学

大学院医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分野）

[P81-2]

ファロー四徴症に対する積極的な一期的心内修復術

の妥当性の検討
○村上 優, 鎌田 真弓, 小坂井 基史, 櫻井 寛久, 野中

利通, 櫻井 一 （中京病院）

[P81-3]

Modified Nunn手術： TOF・類縁疾患での右室流出

路形成術式：ｍｏｎｏｃｕｓｐパッチへの挑戦
○河田 政明1, 吉積 功1, 鵜垣 伸也1, 片岡 功一2, 古井

貞浩2, 鈴木 峻2, 関 満2, 佐藤 智幸2, 永野 達也3, 多賀

直行3 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター

小児・先天性心臓血管外科, 2.同 小児科, 3.同 小児手

術・集中治療部）

[P81-4]

Fallot四徴肺動脈弁欠損の治療経験4例
○竹吉 大輔, 五十嵐 仁, 浅井 英嗣, 橘 剛 （神奈川県

立こども医療センター 心臓血管外科）

[P81-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）82（ P82）
外科治療4
指定討論者:金子 幸裕（国立成育医療センター 心臓血管外科）

腋窩切開法による心房中隔欠損孔閉鎖術の早期手術

成績
○藤田 智, 帯刀 英樹, 塩瀬 明 （九州大学病院 心臓血

管外科）

[P82-1]

Hypo LVを持つ成人 ASD患者に対する外科的介入に

ついて
○秋山 章, 木村 成卓 （慶應義塾大学医学部 外科学

[P82-2]

（心臓血管））

心房中隔欠損閉鎖術後遠隔期に下大静脈左房流入に

よる心不全を発症し、心房内血流転換術を施行した

1例
○阪口 修平, 谷口 智明, 中村 都英 （宮崎大学 医学部

心臓血管外科）

[P82-3]

左室 rehabilitationのため cAVSDに対し

palliative ASD closureを先行した一例
○大沢 拓哉1, 村山 弘臣1, 岡田 典隆1, 安田 和志2, 河井

悟2, 森鼻 栄治2, 鬼頭 真知子2, 郷 清貴2, 森本 美仁2,

伊藤 諒一2, 鈴木 孝典2 （1.あいち小児保健医療総合セ

ンター 心臓血管外科, 2.あいち小児保健医療総合セン

ター 小児循環器科）

[P82-4]

c-AVSD 2-patch repairのパッチ形状のちょっとし

た工夫ーより自然な形態を目指してｰ
○岡田 典隆1, 村山 弘臣1, 大沢 拓哉1, 安田 和志2, 河井

悟2, 森鼻 栄治2, 鬼頭 真知子2, 郷 清貴2, 森本 美仁2,

伊藤 諒一2, 鈴木 孝典2 （1.あいち小児保健医療総合セ

ンター 小児心臓病センター 心臓血管外科, 2.あいち小児

保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科）

[P82-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）83（ P83）
外科治療5
指定討論者:萩野 生男（千葉県こども病院）

単心室循環初期姑息術としての3mm BT shuntの効果
○柳 貞光1, 水野 雄太1, 池川 健1, 杉山 隆朗1, 河合

駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 金 基成1, 上田 秀明1, 橘

剛2 （1.神奈川県立こども医療センター循環器内科,

2.神奈川県立こども医療センター心臓血管外科）

[P83-1]

当院における機能的単心室症に対する体肺動脈短絡

手術の治療成績
○黒澤 博之1, 若松 大樹1, 佐戸川 弘之1, 桃井 伸緒2,

青柳 良倫2, 林 真理子2, 富田 陽一2 （1.福島県立医科大

学医学部 心臓血管外科学講座, 2.福島県立医科大学医学

部 小児科学講座）

[P83-2]

Glenn手術で Additional Pulmonary Blood

Flowは有益である
○杉野 充伸1, 森田 理沙1, 浦山 耕太郎1, 田原 昌博1,

山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児科, 2.あかね

会土谷総合病院 心臓血管外科）

[P83-3]

末梢肺動脈狭窄に対するコンテグラ用いた

Rastelli手術の経験
○水本 雅弘, 正木 直樹, 安達 理, 崔 禎浩 （宮城県立

こども病院 心臓血管外科）

[P83-4]
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デジタルオーラル（ II）84（ P84）
外科治療6
指定討論者:松久 弘典（兵庫県立こども病院 心臓血管外科）

総動脈幹症に対する外科手術
○小森 悠矢, 高橋 幸宏, 桑原 優大, 加部東 直広, 和田

直樹 （榊原記念病院）

[P84-1]

総動脈幹症に対する外科的治療成績
○三輪 晃士1, 盤井 成光1, 石丸 和彦1, 山内 早苗1, 康

利章1, 石井 陽一郎2, 青木 寿明2, 高橋 邦彦2, 萱谷

太2, 川田 博昭1 （1.大阪母子医療センター 心臓血管外

科, 2.大阪母子医療センター 小児循環器科）

[P84-2]

総動脈幹症に対する手術方針と危険因子の検討
○櫻井 一1, 野中 利通1, 櫻井 寛久1, 小坂井 基史1, 村上

優1, 鎌田 真弓1, 大橋 直樹2, 西川 浩2, 吉田 修一朗2,

吉井 公浩2, 佐藤 純2 （1.中京病院 心臓血管外科,

2.中京病院 小児循環器科）

[P84-3]

総動脈管症の外科治療成績
○岩田 祐輔1, 渕上 泰1, 川口 祐太朗1, 桑原 尚志2, 桑原

直樹2, 後藤 浩子2, 山本 哲也2, 寺澤 厚志2, 田中 秀門2

（1.岐阜県総合医療センター 小児心臓外科, 2.岐阜県総

合医療センター 小児循環器内科）

[P84-4]

Hybrid術後の Norwood手術において、動脈管組織を

利用して大動脈再建を行った左心低形成症候群の一

例
○渕上 裕司, 永瀬 晴啓, 細田 隆介, 保土田 健太郎,

枡岡 歩, 鈴木 孝明 （埼玉医科大学国際医療センター

小児心臓外科）

[P84-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）85（ P85）
外科治療7
指定討論者:落合 由恵（九州病院 心臓血管外科）

サイズミスマッチのある大血管位置異常を伴う症例

に対する大血管転換手術の工夫
○五十嵐 仁, 橘 剛, 浅井 英嗣, 竹吉 大輔 （神奈川県

立こども医療センター 心臓血管外科）

[P85-1]

TGA動脈スイッチ(LeCompte)術後の大動脈弁上狭窄

に対する肺動脈分岐部形成・ modified simple

sliding aortoplasty
○篠原 玄1, 宇野 吉雅1, 森田 紀代造1, 國原 孝1, 山岸

正明2 （1.東京慈恵会医科大学 心臓外科, 2.京都府立医

科大学 小児心臓外科）

[P85-2]

TGA/VSD/PSに対する aortic translocation (Ross-

switch-Konno)術後に autograft吻合部の左室仮性

瘤を形成し，修復を要した一例

[P85-3]

○小坂井 基史1, 櫻井 一1, 野中 利通1, 櫻井 寛久1, 村上

優1, 鎌田 真弓1, 大橋 直樹2, 西川 浩2, 吉田 修一朗2,

吉井 公浩2, 佐藤 純2 （1.中京病院，中京こどもハート

センター，心臓血管外科, 2.中京病院，中京こどもハート

センター，小児循環器科）

潜在性の体肺側副血管により arterial switch術中

に左房圧上昇に伴う進行性の僧帽弁逆流をきたし,

左心補助下で緊急カテーテル検査を行った

dTGA(I)の1症例
○中村 真1, 渕上 泰1, 西岡 雅彦1, 西畑 昌大2, 島袋

篤哉2, 佐藤 誠一2, 中矢代 真美2 （1.沖縄県立南部医療

センター・こども医療センター 小児心臓血管外科,

2.沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 小児

循環器科）

[P85-4]

術前に3Dモデルを作成し術式変更になった両大血管

右室起始の治療経験
○中西 啓介, 川崎 志保理, 天野 篤 （順天堂大学 医学

部 心臓血管外科）

[P85-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）86（ P86）
外科治療8
指定討論者:益田 宗孝（横浜市立大学 心臓血管外科・小児循環器
科）

総肺静脈還流異常症術後肺静脈ステント除去術の経

験
○宮原 義典, 樽井 俊, 石野 幸三, 長岡 孝太, 山口

英貴, 清水 武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 藤井 隆成, 籏

義仁, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性

心疾患センター）

[P86-1]

左室低形成を合併した上心臓型総肺静脈還流異常症

に対して段階的治療により二心室修復に到達した1

例
○松岡 良平1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 杉谷

雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 松田 健作2, 藤本 智子2, 落合

由恵2, 犬塚 亮3 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓

血管外科, 3.東京大学医学部附属病院 小児科）

[P86-2]

新生児動脈管開存の外科的結紮術の適応と予後
○渋谷 茜1, 金 成海1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本

潤1, 新居 正基1, 満下 紀恵1, 中野 玲二2, 猪飼 秋夫3,

坂本 喜三郎3, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環

器科, 2.静岡県立こども病院 新生児科, 3.静岡県立こど

も病院 心臓血管外科）

[P86-3]

低出生体重児の PDA手術において動脈管が同定でき

ず左肺動脈を結紮し，再手術にて肺動脈修復と動脈

管再結紮した1例

[P86-4]
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○田中 明彦1, 櫻庭 幹1, 三品 泰二郎1, 水島 正人2, 塩野

展子2 （1.市立札幌病院 呼吸器外科, 2.市立札幌病院

新生児内科）

先天性大動脈二尖弁による重度大動脈弁閉鎖不全症

に対する Leaflet Extension Techniqueの検討
○園部 藍子, 松原 宗明, 石井 知子, 加藤 秀之, 平松

祐司 （筑波大学 心臓血管外科）

[P86-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）87（ P87）
外科治療9
指定討論者:太田 教隆（愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸
器外科）

胸骨裂を合併した肺動脈閉鎖症に Rastelli手術を

施行した4歳男児の一例
○近藤 佑樹1, 落合 由恵1, 松田 健作1, 藤本 智子1, 馬場

啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋彦1 （1.九州病

院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科）

[P87-1]

化膿性心外膜炎による心タンポナーデに合併した感

染性仮性大動脈瘤に対し手術を施行し救命しえた一

例
○大河 秀行1,2, 村山 弘臣2, 岡田 典隆2, 大沢 拓哉2,

安田 和志3, 河合 悟3, 森鼻 栄治3, 鬼頭 真知子3, 郷

清貴3, 森本 美仁3 （1.名古屋第二赤十字病院 心臓血管

外科, 2.あいち小児保健医療総合センター 心臓血管外科,

3.あいち小児保健医療総合センター 循環器科）

[P87-2]

再発性重症閉塞性肥大型心筋症に対する治療戦略
○椛沢 政司1,2, 松尾 浩三2, 岡嶋 良知3, 川副 泰隆3,

武智 史恵3, 森島 宏子3, 丹羽 公一郎3,4 （1.千葉市立海

浜病院 心臓血管外科, 2.千葉県循環器病センター 心臓血

管外科, 3.千葉県循環器病センター 小児科, 4.聖路加国

際病院 循環器内科）

[P87-3]

当院における冠動脈起始異常症に対する手術治療の

急性期・遠隔期成績
○桑原 優大, 和田 直樹, 小森 悠矢, 加部東 直広, 高橋

幸宏 （榊原記念病院）

[P87-4]

当院における成人先天性心疾患に対する外科的不整

脈治療の成績
○新堀 莉沙1, 小出 昌秋1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 曹

宇晨1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2 （1.聖隷浜

松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科）

[P87-5]

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）88（ P88）
外科治療10
指定討論者:帆足 孝也（国立循環器病センター）

先天性左室憩室に VSDを合併した1例に対する外科

治療
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 藤本 智子1, 馬場

啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋彦2, 塩瀬 明3

（1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州

大学病院 心臓血管外科）

[P88-1]

apical muscular multiple VSDに対して経右室的に

パッチ閉鎖を施行した一例
○渡部 聖人1, 中田 朋宏1, 城 麻衣子1, 池田 義3, 安田

謙二2, 中嶋 滋記2, 織田 禎二1 （1.島根大学医学部付属

病院 循環器・呼吸器外科, 2.島根大学医学部付属病院

小児科, 3.京都大学医学部付属病院 心臓血管外科）

[P88-2]

二心室治療を目指した経過中、左上大静脈の経路変

更を要した両側上大静脈を有する2症例
○杉本 愛, 白石 修一, 高橋 昌, 土田 正則 （新潟大学

大学院 医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分野）

[P88-3]

左上大静脈左房灌流に対する心房内 rerouting後に

機能的僧帽弁狭窄を来した一例
○菅野 幹雄1, 本間 友佳子2, 藤本 鋭貴1, 北市 隆1, 早渕

康信2, 秦 広樹1 （1.徳島大学大学院医歯薬学研究部

心臓血管外科学分野, 2.徳島大学大学院医歯薬学研究部

小児科学分野）

[P88-4]

手術の工夫：左上大静脈遺残を伴う解剖学的僧帽弁

置換術後の成人修正大血管転位症に対する両側房室

弁置換術
○町田 大輔, 増田 拓, 中山 雄太, 金子 翔太朗, 富永

訓央, 郷田 素彦, 鈴木 伸一, 益田 宗孝 （横浜市立大学

附属病院 心臓血管外科）

[P88-5]

デジタルオーラル | 体外循環・心筋保護

デジタルオーラル（ II）89（ P89）
体外循環・心筋保護
指定討論者:小泉 淳一（岩手医科大学 心臓血管外科）

小児劇症型心筋炎に対する補助人工心臓の治療成績
○渡邊 卓次1, 上野 高義1, 金谷 知潤1, 奥田 直樹1, 荒木

幹太1, 富永 佑児1, 石井 良2, 石田 秀和2, 成田 淳2, 澤

芳樹1 （1.大阪大学大学院医学系研究科心臓血管外科,

2.大阪大学大学院医学系研究科小児科）

[P89-1]

LVAD装着により心室中隔内血腫を来した2例
○小森 元貴1, 坂口 平馬2, 帆足 孝也1, 島田 勝利1, 今井

健太1, 海老島 宏典1, 黒嵜 健一2, 市川 肇1 （1.国立循

環器病研究センター 小児心臓血管外科, 2.国立循環器病

研究センター 小児循環器内科）

[P89-2]

デジタルオーラル | フォンタン循環

デジタルオーラル（ II）90（ P90）
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フォンタン循環
指定討論者:新川 武史（東京女子医科大学 心臓血管外科）

Failed Fontan症例における Fontan循環破綻の時期

と血行動態の検討
○金谷 知潤, 上野 高義, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊

卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川 然, 戸田 宏一,

倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血

管外科学）

[P90-1]

Fontan循環破綻と共存する
○渡辺 まみ江, 宗内 淳, 杉谷 雄一郎, 土井 大人, 松岡

良平, 江崎 大起 （九州病院 循環器小児科）

[P90-2]

フォンタン術後の左右肺動脈血流不均衡症例の検討
○渕上 泰1, 岩田 祐輔1, 川口 祐太朗1, 桑原 直樹2, 山本

哲也2, 寺澤 厚志2, 田中 秀門2, 後藤 浩子2, 桑原 尚志2

（1.岐阜県総合医療センター 小児心臓外科, 2.岐阜県総

合医療センター 小児循環器内科）

[P90-3]

デジタルオーラル | 外科治療遠隔成績

デジタルオーラル（ II）91（ P91）
外科治療遠隔成績1
指定討論者:加藤 伸康（北海道大学大学院医学研究院 循環器呼吸器
外科）

ePTFE手作り3弁付き人工導管による右室流出路再建

の治療成績
○辻 重人1, 小泉 淳一1, 滝沢 友里恵2, 中野 智2, 齋木

宏文2, 高橋 信2, 小山 耕太郎2, 猪飼 秋夫3, 金 一1

（1.岩手医科大学 心臓血管外科, 2.岩手医科大学 小児

科, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科）

[P91-1]

右室流出路再建後の再インターベンションの検

討：外科手術とカテーテル治療の比較
○奥木 聡志1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 曹

宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2

（1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循

環器科）

[P91-2]

積極的カテーテル治療により Ross手術後右室流出

路導管狭窄への再手術を回避した2例
○江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邊

まみ江, 宗内 淳 （九州病院 小児科）

[P91-3]

右室流出路再建後に合併する心室瘤形成
○陳 又豪, 金 成海, 鈴木 康太, 植田 由依, 石垣 瑞彦,

佐藤 慶介, 芳本 潤, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦

（静岡県立こども病院）

[P91-4]

デジタルオーラル | 外科治療遠隔成績

デジタルオーラル（ II）92（ P92）
外科治療遠隔成績2
指定討論者:芳村 直樹（富山大学医学部 第1外科）

当院における未熟児動脈管開存症の外科的治療成績

とその適応
○鈴木 理大1, 城尾 邦彦1, 堀 愛莉花2, 中島 光一朗2,

西原 卓宏2, 八浪 浩一2, 中村 紳二2, 深江 宏治1, 塩瀬

明3 （1.熊本市民病院 小児心臓外科, 2.熊本市民病院

小児循環器内科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）

[P92-1]

当院の冠動静脈瘻9例の経験 -適応と周術期合併症

について
○鎌田 真弓1, 櫻井 一1, 村上 優1, 小坂井 基史1, 櫻井

寛久1, 野中 利通1, 佐藤 純2, 吉井 公浩2, 吉田 修一郎
2, 西川 浩2, 大橋 直樹2 （1.中京病院 心臓血管外科,

2.中京病院 小児循環器科）

[P92-2]

新生児及び乳児期装着の心臓ペースメーカーの遠隔

期成績について
○宮本 隆司1, 松代 卓也1, 大西 義彦1, 深町 直之3, 友保

貴博2, 林 秀憲2, 岡 徳彦2, 宮地 鑑1 （1.北里大学医学

部 心臓血管外科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管

外科, 3.群馬県立小児医療センター 臨床工学科）

[P92-3]

PA sling術後の気管成長に関する検討
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 藤本 智子1, 馬場

啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋彦1, 塩瀬 明3

（1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州

大学病院 心臓血管外科）

[P92-4]

デジタルオーラル | 外科治療遠隔成績

デジタルオーラル（ II）93（ P93）
外科治療遠隔成績3
指定討論者:上野 高義（大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外
科）

大動脈スイッチ手術後遠隔期の大動脈基部拡大に関

する検討
○立石 実1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 奥木 聡志1, 曹

宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2

（1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循

環器科）

[P93-1]

当院における修正大血管転位症に対する解剖学的修

復術の中期成績
○腰山 宏, 太田 恵介, 渡辺 謙太郎, 石道 基典, 伊藤

弘毅, 村田 眞哉, 廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 坂本 喜三郎

（静岡県立こども病院）

[P93-2]

当院における純型肺動脈閉鎖症に対する治療戦

略・遠隔成績の検討
○櫻井 牧人1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷 香菜子1, 上田

知実1, 浜道 裕二1, 矢崎 諭1, 嘉川 忠博1, 和田 直樹2,

高橋 幸宏2 （1.日本心臓血圧研究振興会附属 榊原記念病

院 小児循環器科, 2.日本心臓血圧研究振興会附属 榊原記

[P93-3]
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念病院 心臓血管外科）

無脾症候群患者の房室弁逆流に対する弁形成術の長

期成績
○後藤 拓弥, 小谷 恭弘, 辻 達典, 迫田 直哉, 小林

泰幸, 堀尾 直裕, 川畑 拓也, 黒子 洋介, 末澤 孝徳,

廣田 真規, 笠原 真悟 （岡山大学 医歯薬学総合研究科

心臓血管外科）

[P93-4]

両側 SVC合併左心低形成症候群における肺動脈成長

に関する検討
○大塚 雅和1, 佐川 浩一1, 中村 真1, 石川 友一1, 兒玉

祥彦1, 倉岡 彩子1, 角 秀秋2, 中野 俊秀2, 小田 晋一郎2

（1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病

院 心臓血管外科）

[P93-5]

デジタルオーラル

デジタルオーラル多領域専門職部門（ I）0
1（ TRO01）

指定討論者:井林 寿恵（京都府立医科大学附属病院）

左心低形成症候群患児の移行期支援の一例
○小出 沙由紀 （愛媛大学医学部附属病院 看護部 小児

総合医療センター）

[TRO01-1]

先天性心疾患患者と家族の成人医療への移行に関

する認識
○中垣 紀子1, 川口 直樹2, 大野 拓郎2 （1.大分県立病

院 小児科外来, 2.大分県立病院 小児科）

[TRO01-2]

先天性心疾患患者における成人移行期支援の効果
○平賀 佑香, 橘 ゆり （宮城県立こども病院）

[TRO01-3]

デジタルオーラル

デジタルオーラル多領域専門職部門（ I）0
2（ TRO02）

指定討論者:辻尾 有利子（京都府立医科大学附属病院）

Fontan術後の難治性腹水に対する腹腔ドレーン留

置による臨床的・社会的効果の検討
○森貞 敦子1, 安保 小百合1, 佐藤 一寿2, 脇 研自2

（1.倉敷中央病院 看護部, 2.倉敷中央病院 小児科）

[TRO02-1]

Fontan術後患者の言語発達と経管栄養の関連
○澁井 香葉子, 相原 慎, 小野 晋, 尾方 綾, 柳 貞光,

上田 秀明, 岩佐 美可 （神奈川県立こども医療セン

ター）

[TRO02-2]

子どもが主体的に心臓カテーテル検査を受けるた

めの参加型プレパレーションの実施
○坪倉 綾奈, 服部 佳世子, 樋口 靖子, 井林 寿恵

（京都府立医科大学 小児医療センター）

[TRO02-3]

先天性心疾患児の小学校生活に関するインタ

ビュー調査－母親と教師の視点の相違に着目して

－
○川崎 友絵, 萩本 明子 （同志社女子大学 看護学部）

[TRO02-4]

保育施設の心疾患児の健康管理・心事故予防対策

－施設管理者への面接調査から－
○久保 恭子1, 鮎沢 衛2, 及川 裕子3 （1.東京医療保健

大学 立川看護学部 看護学科, 2.日本大学 医学部,

3.国際医療福祉大学 看護学部 看護学科）

[TRO02-5]

デジタルオーラル

デジタルオーラル多領域専門職部門（ I）0
3（ TRO03）

指定討論者:田中 美奈子（京都府立医科大学 小児医療センター）

循環器内科外来における高度医療セクレタリー配

置による効果および臨床的役割
○田中 祥子1, 上田 秀明2, 柳 貞光2 （1.神奈川県立こ

ども医療センター 医療情報管理室, 2.神奈川県立こど

も医療センター 循環器内科）

[TRO03-1]

多職種連携アプローチにより退院が可能となった

左心低形成症候群遠隔期慢性疼痛患者の一例
○古賀 文佳1, 柳 貞光4, 堀木 としみ1, 廣内 千晶2,

佐久間 麗3, 森谷 幸絵5 （1.神奈川県立こども医療セ

ンター 緩和ケアサポートチーム, 2.神奈川県立こども

医療センタ－児童思春期精神科, 3.神奈川県立こども

医療センタ－臨床心理科, 4.神奈川県立こども医療セ

ンタ－ 循環器内科, 5.神奈川県立こども医療センター

看護局）

[TRO03-2]

難手術を受ける先天性心疾患児への最善の関わり

について悩む母に介入した一例
○服部 佳世子, 樋口 靖子, 井林 寿恵 （京都府立医科

大学 小児医療センター）

[TRO03-3]

終末期が予測された急性期にある児の同胞面会の

大切さ
○宮里 依里, 川上 舞, 権守 礼美 （榊原記念病院）

[TRO03-4]

子どもの医療に携わる看護師長と副看護師長が直

面する倫理的問題とその対処
○辻尾 有利子1, 井林 寿恵2 （1.京都府立医科大学附属

病院, 2.京都府立医科大学 小児医療センター）

[TRO03-5]

デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）0
1（ TRP01）
多領域（看護）
指定討論者:田中 美奈子（京都府立医科大学 小児医療センター）
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胎児心臓病と診断され、出生後にダウン症候群が

判明した母親への支援
○飯高 愛, 増子 麻理子, 権守 礼美, 村上 富美恵,

相沢 庸子 （榊原記念病院 看護部）

[TRP1-1]

胎児診断された先天性心疾患児の家族が意思決定

を経て退院に至るまでの支援～危機的状況に

陥った家族を支えた看護は何か～
○齋藤 香織, 石田 悠, 伊藤 桃子, 澁井 香葉子, 疋田

南美 （神奈川県立こども医療センター）

[TRP1-2]

術後に終末期医療を必要とした新生児の家族への

看護～意思決定を支えたもの～
○久保田 美幸, 川上 舞, 宮里 依里, 権守 礼美 （榊原

記念病院 看護部）

[TRP1-3]

先天性心疾患の子どもの終末期における親の意思

決定を支える看護
○辻元 早苗, 辻尾 有利子 （京都府立医科大学附属病院

PICU）

[TRP1-4]

デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）0
2（ TRP02）
多領域（看護）
指定討論者:井林 寿恵（京都府立医科大学附属病院）

先天性心疾患術後患者のパルスオキシメーター装

着による圧迫創傷の現状と予防策
○村上 美有, 西嶋 理美, 吉岡 良恵, 蔵ヶ崎 恵美,

和田 加奈子 （福岡市立こども病院 PICU）

[TRP2-1]

先天性心疾患児の認知機能と適応行動に関する実

態調査
○小川 裕也1, 笹井 武広1, 加藤 寿宏1, 加藤 竹雄2,

長門 久雄3, 吉澤 康祐3, 坂崎 尚徳4, 石原 温子4, 豊田

直樹4, 稲熊 洸太郎4, 井手 見名子5 （1.京都大学 大学

院 医学研究科, 2.滋賀県立小児保健医療センター 神経

内科, 3.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科,

4.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科,

5.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児科）

[TRP2-2]

境界知能の Fontan術後患者の就学における現状と

支援
○尾方 綾1, 佐久間 麗1, 小野 晋2, 柳 貞光2, 上田

秀明2 （1.神奈川県立こども医療センター 臨床心理科,

2.神奈川県立こども医療センター 循環器内科）

[TRP2-3]

フォンタン循環不全末期の肝硬変・蛋白漏出性胃

腸症の多量腹水に対し、外来で腹腔穿刺を反復し

た11歳男児
○大津 幸枝1, 林田 みどり1, 野口 貴子1, 大澤 純子1,

岩本 洋一2, 石戸 博隆2, 増谷 聡2 （1.埼玉医科大学総

[TRP2-4]

合医療センター 看護部, 2.埼玉医科大学総合医療セン

ター 小児循環器科）

乳児期における心臓カテーテル後の床上安静0時間

についての評価
○中通 由衣, 堀川 茉優, 中原 綾子, 末永 奈保, 中島

由美子 （福岡市立こども病院 看護部）

[TRP2-5]

デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）0
3（ TRP03）
多領域（看護）
指定討論者:辻尾 有利子（京都府立医科大学附属病院）

心臓手術を受ける患児に対するハートチームによ

るプリパレーション支援効果の検証
○竹内 美穂1, 根本 真依子1, 瀬尾 真理子1, 千葉 里子
1, 仁平 かおり1, 小笹 雄司1, 加藤 秀之2, 松原 宗明2,

平松 祐司2 （1.筑波大学附属病院 看護部, 2.筑波大学

医学医療系 心臓血管外科）

[TRP3-1]

心臓手術を受ける子どもへ遊びを用いた個別支援

の一例
○樋口 靖子, 樋桁 千波, 服部 佳世子, 井林 寿恵

（京都府立医科大学 小児医療センター）

[TRP3-2]

小児心臓移植後急性期における家族への看護支

援‐家族アセスメントツールを用いた心理面への

支援に焦点を当てて‐
○畑 恵子, 竹添 麻貴 （東京女子医科大学病院 看護部

ICU）

[TRP3-3]

手術目的で入院している乳幼児で付き添い交代者

がいない母親のストレスの実態調査
○阪本 佑二, 田中 美奈子, 三品 宏喜, 三原 真梨,

井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター）

[TRP3-4]

デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）0
4（ TRP04）
多領域（看護）
指定討論者:井林 寿恵（京都府立医科大学附属病院）

BiPSEE医療 XR®が患児の処置時に与える影響に関

する看護師調査
○皆藤 綾香, 小賦 汐織, 石井 雅子 （埼玉医科大学国

際医療センター 看護部）

[TRP4-1]

PICU早期リハビリテーション導入のための取り組

みとその問題点
○今田 久美子, 八木沢 真理子, 保田 真菜美, 野村

亜弥, 蘆原 夏美, 神山 慧子, 田邉 由美子, 多賀 直行,

永野 達也 （自治医科大学とちぎ子ども医療センター

[TRP4-2]
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小児集中治療部）

小児循環器看護師育成にむけての教育プログラム

の再構築
○西川 由花1, 長野 美紀1, 窪野 彩子1, 藤本 美奈子1,

三原 加恵2, 政岡 祐輝3, 松室 有希1, 山下 知穂1

（1.国立循環器病研究センター 看護部, 2.国立循環器病

研究センター 教育研修部, 3.国立循環器病研究センター

医療情報部）

[TRP4-3]

デジタルオーラル | 多領域（リハビリ）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）0
5（ TRP05）
多領域（リハビリ）
指定討論者:鎌田 将星（国立循環器病センター 循環器病リハビリ
テーション部）

小児用体外式補助人工心臓（ Berlin Heart EXCOR

Pediatric）装着下でのリハビリテーションの経験
○五十嵐 悠華1, 高木 敏之1, 近田 光明1, 戸田 紘一2,

牧田 茂3, 枡岡 歩2 （1.埼玉医科大学国際医療センター

リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際医療

センター 重症心不全・心臓移植センター, 3.埼玉医科大

学国際医療センター 心臓リハビリテーション科）

[TRP5-1]

体外式補助人工心臓(EXCOR)装着中の患児の安全な

病室外活動の基準作成
○石田 知子1, 圓見 千代1, 上野 高義2 （1.大阪大学医

学部附属病院 小児医療センター 小児外科病棟, 2.大阪

大学大学院医学系研究科 心臓血管外科）

[TRP5-2]

小児用体外式補助人工心臓装着患者に対する安全

な座位獲得を目的としたクッションチェア作成の

経験
○近田 光明1, 高木 敏之1, 五十嵐 悠華1, 牧田 茂2,

戸田 紘一3, 枡岡 歩3 （1.埼玉医科大学国際医療セン

ター リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際

医療センター 心臓リハビリテーション科, 3.埼玉医科大

学国際医療センター 重症心不全・心臓移植センター）

[TRP5-3]

多職種による先天性心疾患患者へのリハビリ

テーションの取り組み
○久保 貴嗣1, 村上 優2, 佐藤 純2, 吉井 公浩2, 小坂井

基史2, 吉田 修一朗2, 櫻井 寛久2, 野中 利通2, 西川

浩2, 大橋 直樹2, 櫻井 一2 （1.中京病院 リハビリ

テーションセンター, 2.中京病院 中京こどもハートセン

ター）

[TRP5-4]

先天性心疾患術後の歩行再獲得に向けたリハビリ

テーション-フォンタン術後とファロー四徴症術後

の比較‐
○長谷場 純仁1, 井本 浩2, 上野 健太郎3 （1.鹿児島大

[TRP5-5]

学病院 リハビリテーション部, 2.鹿児島大学大学院

医歯学総合研究科 心臓血管外科・消化器外科学, 3.鹿児

島大学大学院 医歯学総合研究科 小児科学）

離床開始後に遅発性心タンポナーデを発症した開

心術の2症例
○金田 直樹, 名和 智裕, 夷岡 徳彦 （北海道立子ども

総合医療・療育センター）

[TRP5-6]

小児心臓外科術後呼吸リハビリテーションとして

の陽陰圧対外式人工呼吸器の有効性と安全性
○星木 宏之1, 林 秀俊1, 内梨 あゆみ1, 渡邊 勇樹1,

宗内 淳2, 渡邉 まみ江2, 杉谷 雄一郎2, 松岡 良平2,

藤本 智子3, 松田 健作3, 落合 由恵3 （1.九州病院 リハ

ビリテーション室, 2.九州病院 小児科, 3.九州病院

心臓血管外科）

[TRP5-7]

デジタルオーラル | 多領域（ME)

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）0
6（ TRP06）
多領域（ ME)
指定討論者:吉田 諭（京都府立医科大学附属病院 医療技術部 臨床
工学技術課）

先天性心疾患手術における人工心肺適正灌流量の

検討
○石川 慶1, 吉田 幸太郎1, 松本 猛志1,2, 楠本 繁崇1,

南 茂1, 高階 雅紀1, 吉田 靖2, 金谷 知潤3, 上野 高義
3, 澤 芳樹3 （1.大阪大学医学部附属病院臨床工学部,

2.大阪大学大学院医学系研究科保健学専攻先進臨床工学

共同研究講座, 3.大阪大学大学院医学系研究科外科学講

座心臓血管外科）

[TRP6-1]

小児心臓カテーテル検査・治療における NIRSを用

いた下肢血流評価の有用性
○青田 恭朋1, 佐藤 有美2, 上村 和也2, 白井 丈晶3

（1.加古川中央市民病院 臨床工学室, 2.加古川中央市民

病院 小児科, 3.加古川中央市民病院 循環器内科）

[TRP6-2]
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シンポジウム | 働き方改革セッション

シンポジウム01（ I-S01） 
働き方改革「私たちはどのように働くべきか」
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院） 
座長:岩本 眞理（済生会横浜市東部病院こどもセンター 総合小児科）
Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:00 AM  Track1
 

 
小児循環器・心臓血管外科医の労働環境の実態 
○岩本 眞理1,2, 松井 彦朗1,3, 圓尾 文子1,4, 栗嶋 クララ1, 岩朝 徹1,5 （1.日本小児循環器学会 働
き方改革委員会, 2.済生会横浜市東部病院 こどもセンター, 3.東京大学医学部 小児科, 4.加古川
市民中央病院 心臓血管外科, 5.国立循環器病研究センター病院 小児循環器科） 
医師の働き方改革：大学病院のジレンマ 
○益田 宗孝1, 町田 大輔1, 合田 真海1, 鉾崎 竜範1, 渡辺 重朗1, 中野 祐介1, 若宮 卓也1, 菅野
憲太1, 志水 利之1, 仁田 学2, 岩本 眞理3 （1.横浜市立大学 心臓血管外科・小児循環器科, 2.横
浜市立大学 循環器・腎臓・高血圧内科, 3.済生会横浜市東部病院 小児科） 
新生児医療の将来ビジョン策定における日本周産期新生児医学会と日本新生
児成育医学会の取り組み 
○高橋 尚人 （東京大学 医学部 小児科） 
よりよい働き方を目指して： 産婦人科における取り組み 
○木戸 道子 （日本赤十字社医療センター 第一産婦人科） 
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小児循環器・心臓血管外科医の労働環境の実態
○岩本 眞理1,2, 松井 彦朗1,3, 圓尾 文子1,4, 栗嶋 クララ1, 岩朝 徹1,5 （1.日本小児循環器学会 働き方改革委員
会, 2.済生会横浜市東部病院 こどもセンター, 3.東京大学医学部 小児科, 4.加古川市民中央病院 心臓血管外
科, 5.国立循環器病研究センター病院 小児循環器科）
Keywords: 労働環境, チーム制, 施設集約化
 
【背景】 2019年の労働基本法改訂により、時間外労働時間の上限が設けられ、医師においては2024年までに整備
することが義務付けられた。医療の質を保ったまま「時間外労働時間の上限の実現」をどのようにするのか、私
たちは「働き方改革」の方策に取り組まなければならない。【目的】小児循環器に関わる医師における働き方改
革の取り組みの現状と問題点を明らかにして学会としての方策構築に役立てることを目的として、アンケート調
査を実施することとした。【方法】日本小児循環器学会会員のうち医師会員を対象に WEBでのアンケート調査を
6月末から7月の1か月を期限として施行した。調査内容は１：プロフィール（性別・年齢・卒後年数・勤務地・勤
務施設・回答者の所属する科と立場、専門医資格の有無。２：労働環境（1か月あたりの当直回数・退勤時
間・1週間の勤務時間・時間外呼び出し回数・1日休みの回数・平均睡眠時間）。３：労働環境にたいする意
見：（医師数が適正か・労働環境への満足度・休みが十分か・小児循環器に携わる診療を将来続けていけると思
うか・続けていけない要因）。４：働き方改革への方策について：（回答者の診療チームの診療体制・今後リ
モート業務の可能性・働き方改革の方策としてチーム制・タスクシフト・施設集約化への意見）である。【成
績】7月末まで調査期間とし、集計後成績をまとめる予定である。【結論】小児循環器に関わる医師における労働
環境の実態をふまえ、医療の質を保ちながら働き方改革への方策をどのようにたてていくか討論していきたい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:00 AM  Track1)

医師の働き方改革：大学病院のジレンマ
○益田 宗孝1, 町田 大輔1, 合田 真海1, 鉾崎 竜範1, 渡辺 重朗1, 中野 祐介1, 若宮 卓也1, 菅野 憲太1, 志水 利
之1, 仁田 学2, 岩本 眞理3 （1.横浜市立大学 心臓血管外科・小児循環器科, 2.横浜市立大学 循環器・腎臓・高
血圧内科, 3.済生会横浜市東部病院 小児科）
Keywords: 医師の働き方, 大学, 小児循環器
 
医師の時間外労働規制が2024年4月から施行されることが決まっており、一般労働者の時間外労働の上限年間
720時間に対して、医師は通常年間960時間（ A水準）が上限となり、地域医療確保暫定特例水準（ B水準）や集
中的技能向上水準（ C水準：研修医や高度技能育成が公益上必要な分野に受持する医師）が認められた場合のみ
年間1860時間まで時間外勤務することが可能になります。連続勤務時間制限28時間、勤務間インターバル9時間の
確保に加えて、宿日直が時間外になる場合や、外勤や一部の自己研鑽も労働時間に含まれることになります。オ
ンコールについても、労働実態によっては勤務時間に含まれることになります。小児心臓血管外科医や小児循環
器医の働き方からは、現状ではこの時間外の上限を守ることは難しいと考えています。しかも、大学病院におい
ては、診療以外に、教育や研究の責務が生じている上に、民間との給与格差を埋めるためや地域医療を守るため
に外勤を余儀なくされており、今後の勤務体制の維持、特に急患や重症例に対する診療体制の維持が難しくなる
と考えています。 人員を増加することが一番簡単な対応策ですが、小児心臓血管外科医や小児循環器医は医師が
足りない領域の一つであり、また、大学病院の経営上からも増員は容易ではありません。小児病院へ集約化し
て、効率を上げる方法も有効な手段と考えますが、学生や研修医の教育、及び、この領域への医師のリクルート
を考えた場合、大学がこの領域から撤退することは将来的に得策とは思えません。 Nurse practitionerの導
入、事務補助の導入など、医師から他職種へのタスクシフトを進めることも、大学病院という特殊な診療機関に
対して、人材確保の観点から国や学会からの援助を期待するものである。



[I-S01-3]

[I-S01-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:00 AM  Track1)

新生児医療の将来ビジョン策定における日本周産期新生児医学
会と日本新生児成育医学会の取り組み

○高橋 尚人 （東京大学 医学部 小児科）
Keywords: 専攻医採用シーリング, 働き方改革, 時間外労働時間
 
NICU医療は最も過酷な医療現場の一つとされている。それでも2004年の日本周産期・新生児医学会の専門医制度
設立から2020年までに938名の周産期専門医（新生児）が誕生している。厚労省は現在小児科医が不足していると
は考えておらず、将来の小児人口減少を勘案し、小児科医の養成を抑制する方向で、すでに複数の都府県で専攻
医採用シーリングが課せられている。また厚労省は小児科サブスペ領域間の医師偏在について特段の配慮をして
いない。一方、2024年には医師の時間外労働時間の上限規制が施行され、 A水準で年間960時間、 B水準で1860時
間以内に抑える必要がある。このような状況から、新生児医の労働環境調査が必要とされ、2017年に新生児成育
医学会は新生児医療施設259に対してアンケート調査を行った。133施設、813名の医師から回答があり、 NICU当
直の回数は月6回が多いが、北海道・東北地方では10回以上の医師も存在し、時間外労働時間については月120時
間が最多だったが、160時間以上も17%存在し、北海道・東北と中国・四国地方で多かった。一方、周産期専門医
の研修施設認定には年間10例以上の超低出生体重児入院などの要件が課されているが、今後要件を満たせない施
設が出てくると予想され、専門医の研修制度も再構築が必要となって来ている。そこで、新生児成育医学会は将
来ビジョン策定のためにさらに詳細な調査を行うこととし、2019年から2020年7月にかけて、周産期医療圏におけ
る施設構成と状況および医師の勤務実態の調査を行った。現在、その回答を集計中である。今後は、厚労省に対
して小児科医削減方針の緩和とサブスペ領域偏在の調整を求めて行く必要がある。また都道府県レベルを超えた
地域間連携も考慮し、さらに各都道府県においても一層の集約化と施設役割分担による効率化を図る必要がある
と考えている。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:00 AM  Track1)

よりよい働き方を目指して： 産婦人科における取り組み
○木戸 道子 （日本赤十字社医療センター 第一産婦人科）
Keywords: 働き方改革, 交代制勤務, 女性医師
 
産婦人科では当直やオンコールが多く，労働時間が長いことがかねてから問題となっている。また、科の特性か
ら女性医師のニーズが高いため，近年急速にその割合が高まっており，女性医師が能力を発揮し継続的に就労で
きる環境を整備することが医療体制の持続発展のために不可欠となっている。しかし，時間の読めない分娩や手
術がある産婦人科において，責任ある仕事を行いつつ，自身の家庭におけるさまざまな問題に対処することは現
実には難しい。一方，勤務緩和をカバーする側の負担感や不公平感が働きにくさにつながっていることも解決す
べき課題である。このため，学会や医会では，性別に関わらず医師が働きやすい環境作りや女性医師の就労支援
について，実態調査やホームページでの情報提供，学会における講習会などでの学会員への啓発，行政への提言
などさまざまな活動を組織として積極的に行なってきている。 
医師の過重労働は医療事故、バーンアウトを招き、医療安全、患者サービス、医療者のキャリア継続など多くの
点でデメリットが大きく，医師自身の心身の健康、ワークライフバランスを向上させることは，安全で質の高い
医療を提供するために重要である。近年，ようやく国において医師の働き方改革についての検討が行われ，時間
外労働の上限規制，宿日直や自己研鑽についての見直しなどの施策がスタートした。それぞれの医療機関におい
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ても，当直明けの勤務緩和，交代制勤務の導入など，改善に向けての取り組み事例も増えてきている。自施設に
おける交代制勤務の運用経験をもとに，見えてきた課題とその解決に向けての取り組みについても当日は紹介し
たい。
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AEPC-YIA Session（ I-YIA） 
座長:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
Sun. Nov 22, 2020 9:30 AM - 10:00 AM  Track1
 

 
Hepatic Venous Oxygen Saturation As a Novel Marker for Fontan
Associated Liver Disorder 
○Kanchi Saito, Hirofumi Saiki, Yurie Takizawa, Satoshi Nakano, Shin Takahashi, Kotaro
Oyama （Department of Pediatrics, Iwate Medical University School of Medicine） 
Exercise-Induced Peripheral Venous Hypertension inversely correlates
to peak VO2 in Fontan patients 
○Shin Ono, Takuya Wakamiya, Yuuta Mizuno, Ken Ikegawa, Takaaki Sugiyama, Shun Kawai, Ki-
sung Kim, Sadamitsu Yanagi, Hideaki Ueda （Kanagawa Children's Medical Center, Pediatric
Cardiology（神奈川県立こども医療センター循環器内科）） 
Influence of bronchus on the growth of major aortopulmonary
collateral arteries after unifocalization 
○Yujiro Ide（井出 雄二郎） （Kyoto University Hospital, Department of Cardiovascular
Surgery（京都大学医学部附属病院心臓血管外科）） 
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Hepatic Venous Oxygen Saturation As a Novel Marker for
Fontan Associated Liver Disorder

○Kanchi Saito, Hirofumi Saiki, Yurie Takizawa, Satoshi Nakano, Shin Takahashi, Kotaro Oyama
（Department of Pediatrics, Iwate Medical University School of Medicine）
 
Introduction 
Fontan associated liver disorder (FALD) is one of critical complications after Fontan procedure.
Despite advancement of imaging and molecular technologies, prospective studies failed to identify
sensitive biomarker to detect subclinical FALD, where its prevalence is estimated more than 80% in 10
years. As the main source of liver blood supply changes from portal vein (low oxygen saturation:SO2)
to hepatic artery (high SO2) with the progression of hepatic fibrosis, we hypothesized that the
hepatic venous SO2 increased with the development of liver fibrosis. 
Methods 
During catheterization, hemodynamics as well as hepatic circulation property including transhepatic
pressure were assessed in consecutive 117 Fontan and 86 non-Fontan patients. Multiple markers for
liver fibrosis were measured and their relationship with hemodynamic properties was analyzed. 
Results 
As compared with non-Fontan patients, Fontan patients had low cardiac output (CI), high central
venous, hepatic venous, and hepatic wedge pressures (p values for all, <0.001), whereas transhepatic
pressure was similar. As hepatic venous (HV) as well as inferior venous cava (IVC) SO2 were dependent
on arterial SO2 and CI, SO2 ratio of HV/IVC (SR-HV/IVC), which was independent of them, was analyzed.
The SR-HV/IVC in the Fontan patients was markedly lower than non-Fontan patients, suggesting
unfavorable liver perfusion in the Fontan patients. Interestingly, although the SR-HV/IVC in the non-
Fontan patients was consistent regardless of their age (SO2 HV/IVC= 0.90-0.001*age, p=0.83), it
became markedly low at 1year of Fontan procedure in the Fontan patients, with subsequent increase to
the level of non-Fontan patients after 10 years of Fontan procedure (SO2 HV/IVC= 0.67+0.01*age,
p=0.0023), in compliance with the reported prevalence of subclinical FALD. Importantly, SRHV/IVC in
the Fontan patients was negatively correlated with platelet counts (p=0.026) and albumin/IgG ratio
(p=0.0035), and positively correlated with serum levels of total-bilirubin (p=0.037) and hyaluronic
acid (p=0.055). 
Conclusions 
SR-HV/IVC, which supposed to reflect pathological feature of hepatic vascular remodeling, is a novel
biomarker for subclinical FALD. Prospective studies to investigate utility of SR-HV/IVC to guide
prevention of FALD would be warranted.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:30 AM - 10:00 AM  Track1)

Exercise-Induced Peripheral Venous Hypertension inversely
correlates to peak VO2 in Fontan patients

○Shin Ono, Takuya Wakamiya, Yuuta Mizuno, Ken Ikegawa, Takaaki Sugiyama, Shun Kawai, Ki-sung Kim,
Sadamitsu Yanagi, Hideaki Ueda （Kanagawa Children's Medical Center, Pediatric Cardiology（神奈川県立
こども医療センター循環器内科））
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Introductions: Fontan patients have a reduced exercise capacity due to limitation in the ability to
augment cardiac output. Central venous pressure (CVP) rises to increase systemic ventricular preload
because of the absence of subpulmonary ventricular in Fontan patients. We performed a prospective
trial of cardiopulmonary exercise test (CPET) while monitoring peripheral venous pressure (PVP) which
strongly correlates to CVP to investigate the correlation between PVP and exercise capacity. 
Methods: Seventeen patients with Fontan circulation (9 males, median age: 12 years) underwent ramp-
like progressive exercise test on a treadmill. A 22-gauge venous cannula was inserted into the
peripheral vein in the upper extremities before CPET. PVP (mmHg) was monitored at rest and during
exercise. We checked correlation between PVP at peak exercise and exercise-related hemodynamic
indices including peak VO2 (l/min/kg), HR reserve (bpm) (HRR) and peak oxygen pulse (l/m2)
respectively. We also performed catheterization and blood examination to measure CVP (mmHg),
ventricular end-diastolic pressure (mmHg), ventricular ejection fraction (%), cardiac index
(l/min/m2), pulmonary vascular resistance (unit･ m2), pulmonary artery index and brain natriuretic
peptide (pg/mL). We also checked correlation between these indices and peak VO2. 
Results: PVP rose in concert with exercise intensity in all subjects. PVPs at peak exercise was
significantly higher than those at rest (23.5 ± 4.4 vs 12 ± 1.7, p <0.01). Peak PVP inversely
correlated to peak VO2, HRR and peak oxygen pulse (r = -0.66, p <0.01, r = -0.6, p <0.05, r = -0.5, p
<0.05). No static hemodynamic indices from catheterization or blood examination correlated to Peak
VO2. 
Conclusions: In Fontan patients, exercise induced peripheral venous hypertension means inefficiency
of pulmonary flow augmentation during exercise, causing insufficient ventricular filling which
induces not only insufficient cardiac output and insufficient stroke volume but also attenuated HR
increase.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:30 AM - 10:00 AM  Track1)

Influence of bronchus on the growth of major
aortopulmonary collateral arteries after unifocalization

○Yujiro Ide（井出 雄二郎） （Kyoto University Hospital, Department of Cardiovascular Surgery（京都大
学医学部附属病院心臓血管外科））
 
Objectives  
MAPCAに対する乳児期の Unifocalization(UF) は標準的な外科治療となっている。 しかし、 UF後の MAPCAの中
には、狭窄や低成長のために追加のカテーテル治療や手術が必要となるものが少なくない。我々は、 UFのデザイ
ン自体が血管成長に影響を及ぼす可能性を考え、 MAPCAと気管支の位置関係に注目して、 MAPCAの血管成長を検
証した。 
 
Methods 
2001年から2019年までに、当院で9人の PA/VSD/MAPCAの患者が、 UFを施行された。全例で手術介入前に血管造影
検査と造影 CT検査を行い、肺血流分布の詳細と、 MAPCAと気管支の位置関係を確認した。この術前検査で、気管
支背側を走行し肺門部へ向かう MAPCA(retro-bronchial MAPCA; rbMAPCAと定義)が、4人の患者で確認された。
rbMAPCA(s)、 non-rbMAPCA(s)、 native pulmonary artery(PA)の血管径を、 UF前後の血管造影画像上で計測
し、血管成長の経時的変化を検証した。 
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Results 
UF前の血管造影検査(日齢; 34 (24-76)日, 体重; 2.8 (2.7-3.6) kg)で、 MAPCAは16本確認された。その内 6本
(37.5%)が rbMAPCAsであった。全4例で、 native PA(１例で non-confluent left PA)が確認され、 UF前の
original unilateral PA、 rbMAPCA、 non-rbMAPCAの径(mm/m2)は、それぞれ21.5±6.78, 22.4±3.76, 21.1±5.74
(One-Way ANOVA, p=0.9232)であった。全4例で、 UFは正中切開で一期的に完成し、肺血流源は modified BT
shuntとした。手術時年齢は1.6(1.0-2.5)ヶ月、手術時体重は2.9(2.7-3.3)kgであった。直近の血管造影検査は、
UF完成後5.5 (2.0 -10.0)年で行い、全例が根治手術到達後であった。 気管周囲部での rbMAPCAの径(5.38±
1.34mm/m2)は、 native unilateral PAs(15.22±5.88mm/m2, p=0.0016) や non-rbMAPCA(10.40±4.91mm/m2,
p=0.0292)と比較すると、有意に小さかった。 
 
Conclusions 
rbMAPCAは、その位置のまま UFを行った場合、気管支を交差し中縦隔に出現する部分で狭窄となる傾向が確認さ
れた。 rbMAPCAの UFの際には、気管支前方に translocateすることで、正常の肺動脈と同様の配置となり、将来
的な狭窄発生を未然に防ぐことが可能となると考えられる。
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教育講演

教育講演01（ I-EL01） 
スポンサード：テルモ株式会社
座長:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科）
Sun. Nov 22, 2020 10:10 AM - 11:10 AM  Track1
 

 
新しい発想や技術を臨床現場にどう持ち込むか： Another EBM (Engineering
Based Medicine) の活用 
○梅津 光生 （早稲田大学医療レギュラトリーサイエンス研究所） 
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新しい発想や技術を臨床現場にどう持ち込むか： Another EBM
(Engineering Based Medicine) の活用

○梅津 光生 （早稲田大学医療レギュラトリーサイエンス研究所）
 
１）背景：新しい発想や技術が患者の幸せのために広く活用するには多数のハードルがある。演者は、開発メン
バーとして携わった補助人工心臓（国循型と EVAHEART）の臨床第1例(First In Human)を1982年と2005年に経験
した。その際の想像を超えるストレスをどう乗り越えてきたかを紹介してみたい。 
２）方法：国循時代は、ヤギの慢性実験を重ねれば、やがて患者使用許可が国から得られると信じていた。しか
し、 PMDAが設立され、新規の医薬品・医療機器の承認には、基礎検討、動物実験、臨床応用を段階的に踏ん
で、安全性・有効性の根拠の提示が要求された。しかし、目標症例数を集めることが難しく有効性を判定する評
価方法も不透明な時に、 Another EBM (Engineering Based Medicine) の活用を試みた。 
３）結果： EVAHEARTの性能向上では、(a)実臨床を再現できる循環シミュレータ実験で、鏡面仕上げと新規のチ
タンメッシュの粗面の脱血カニューレの血栓形成を比較し、粗面の方が血栓飛散量を低く抑えることが判明し
た。(b)現存の脱血カニューレと、心臓にカフで縫合するチップレス脱血管の血流パターンを、左室を模擬した可
視化回路内の粒子流れを追跡比較した結果、流れのよどみの少ない傾向が後者で明確に示された。 
４）考察：(a)の実験結果を検証した臨床データでは、植込み2か月後以降は粗面カニューレの場合、重篤な脳血
管障害の例が全く見られなかった。(b)では、血栓に起因する重症化症例が新縫合法では現在まで見られず、レ
ギュラトリーサイエンスを念頭に置いた工学実験結果が、実臨床例の結果を正確に反映している。 
５）まとめ：血液循環シミュレータあるいは数値解析結果より、新規デバイスの安全で効果的な臨床結果が取得
できることが判明した。この新手法は世界的にも注目されており、2019年秋に改訂された条件付き早期承認制度
にも対応できる有効なアプローチである。 
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー1（ I-LS01） 
小児心臓血管外科領域における NO吸入療法－基本から使用の現状まで－
座長:賀藤 均（国立研究開発法人 国立成育医療研究センター 院長） 
スポンサード:マリンクロット ファーマ株式会社
Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track1
 

 
小児心臓血管外科領域における NO吸入療法－基本から使用の現状まで－ 
○櫻井 一 （独立行政法人地域医療機能推進機構 中京病院 心臓血管外科 心臓血管外科部長） 
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小児心臓血管外科領域における NO吸入療法－基本から使用の
現状まで－

○櫻井 一 （独立行政法人地域医療機能推進機構 中京病院 心臓血管外科 心臓血管外科部長）
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会長講演

会長講演（ I-PL） 
最良の血行動態を目指した先天性心疾患の三次元的再構築 －若手医師に捧
ぐ－
座長:中村 譲（前 埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）
Sun. Nov 22, 2020 12:40 PM - 1:30 PM  Track1
 

 
最良の血行動態を目指した先天性心疾患の三次元的再構築 －若手医師に捧ぐ－ 
○山岸 正明 （京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科） 
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最良の血行動態を目指した先天性心疾患の三次元的再構築 －若手
医師に捧ぐ－

○山岸 正明 （京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科）
Keywords: half-turned truncal switch手術, ePTFE pulmonary valved conduit, 会長講演
 
第56回日本小児循環器学会総会・学術集会会長講演の機会をいただいたことを会員諸氏に感謝申し上げます。先
天性心疾患の専門医、特に外科医を目指す若手医師にとって参考となる講演が出来れば幸いです。 卒業後入局し
た東京女子医科大学日本心臓血圧研究所（心研）外科には「常に新しいことを考えろ！人まねをするな！」とい
う創設者の榊原仟イズムが色濃く残っており、その教えがチャレンジを続けて来れた根源です。また心研資料室
に残る Konno手術開発者である今野先生直筆の手術記録には激烈な感動を覚えるとともに新しい手術を開発する
ことの素晴らしさを教えていただきました。 先天性心疾患の外科治療の醍醐味は何と言っても｢奇形心を三次元
的に造り変えて、新しい心臓を外科医の手で生み出す｣ことにあります。心研標本室の心臓標本から学んだ経験を
バックボーンとして流体力学的に理想的な形態を造るということを念頭に、自己組織を最大限に生かした手術方
法を考案して来ました。なかでも流出路が交差する crisscross heart 心標本を見直している際に、 Aoと PAを
入れ替えるという着想したのが half-turned truncal switch手術です。 また東京慈恵会医科大学時代に始めた
ePTFE肺動脈弁の研究は fan-shaped ePTFE valve, ePTFE conduit with bulging sinusという形で国内65施設で
使用していただき（2020年2月現在 1941例）、その成績を元に製品化の一歩手前まで来ています。これらの手術
や valve開発の経緯の話をさせていただきたいと思います。 小児心臓外科医は決して平坦な道ではありません
が、重症手術をやり終えた時には外科医だけが味わえる感動を味わうことが出来ます。一人の心臓病児を助ける
ことにより、その後の幾世代にもわたる延々とした生命を繋ぐ大きな役割ができるというのが、小児心臓外科医
の使命であり喜びです。是非、若手医師にもチャレンジしていただきたいと希望しております。
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特別講演

特別講演01（ I-SL01） 
紬織―自然との出会い―
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科）
Sun. Nov 22, 2020 1:40 PM - 2:10 PM  Track1
 

 
紬織―自然との出会い― 
○村上 良子 （公益社団法人 日本工芸会） 
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紬織―自然との出会い―
○村上 良子 （公益社団法人 日本工芸会）
 
略歴 
 
1949年　秋田県横手市に生まれる 
 
1977年　重要無形文化財保持者志村ふくみ氏に帥事 
 
1989 年　第36回日本伝統工芸展 東京都知事賞　日本工芸会正会員認定 
 
1999年　「日本の工芸 ＜今＞百選」展（パリ　三越エトワール）出品 
 
2002年　第 49 回日本伝統工芸展 高松宮記念賞　銀座　和光ホールにて個展 
 
2006年　京都府指定無形文化財保持者認定 
 
2007年　「日本のわざの美」 展（ロンドン　大英博物館）出品　紫綬褒章受章 
 
2012年　「近・現代工芸の精華」展（フィレンツェ　ピュティ宮殿）出品 
 
2013年　「現代の日本工芸」展（フロリダ　森上薬術館）出品　「工芸から KOGEIへ」展（東京近代美術館）出
品 
 
2015年　第62回日本伝統工芸展　日本工芸会保持者賞 
 
2016年　重要無形文化財「紬織」保持者認定 
 
2017年　京都府文化功労賞 
 
2020年　旭日小綬章受章 
 
現在（令和2年5月）　京都在住 
（公．社）日本工芸会常任理事 
（公．社）日本工芸会参与 
倉敷芸術科学大学名誉教授
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レジェンドレクチャー | 外科系

レジェンドレクチャー01（ I-LL01） 
単心室外科治療の変遷と展望：福岡からのメッセージ
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院）
Sun. Nov 22, 2020 2:20 PM - 2:50 PM  Track1
 

 
単心室外科治療の変遷と展望：福岡からのメッセージ 
○角 秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
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単心室外科治療の変遷と展望：福岡からのメッセージ
○角 秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 単心室, 外科治療, Fontan
 
単心室とその類似疾患に対する機能的根治術である Fontan 手術が導入されて40 年以上が経過したが、この
間、単心室の治療戦略は目覚ましい進歩を遂げてきた。一方、多くの Fontan症例が成人期を迎えつつある現在、
Fontan術後の特有な合併症も浮かび上がっている。本講演では、福岡の地で黎明期から単心室外科治療に従事し
た経験を振り返るとともに、今後の展望について私見を述べる。最終目標である「良い」 Fontan手術を達成する
ためには、生後早期から肺血管床の発育を促すとともに低い肺血管抵抗を維持し、過度の心室容量負荷を避け心
機能を保持する計画的な段階的治療戦略が必要となる。初回姑息手術としての体肺短絡手術や肺動脈絞扼手術
は、次の段階である Glenn手術が安全に行えるように治療方針や術式が改善されてきた。左心低形成症候群にお
いては両側肺動脈絞扼術の導入、 Norwood手術における右室-肺動脈心外導管法など様々な工夫が加えられて救命
率が飛躍的に向上した。その他の合併病変へ治療方針として、房室弁逆流や総肺静脈還流異常は Fontan手術まで
の様々な段階で積極的な修復手術が行われてきたが、生後早期の高度弁病変例や肺静脈閉塞を伴う総肺静脈還流
異常例に対する対策は今後の課題となっている。 Fontan手術としては、1980年代に APC法に代わり TCPC法が導
入され、手術適応基準が拡大した。 TCPC法としては側方トンネル法から心外導管法へと変遷し、多くの施設で優
れた生存率が得られるようになった。現在、ほとんどの Fontan症例で優れた QOLが得られているが、成人期を迎
える症例の増加に伴い、蛋白漏出性腸症、血栓塞栓症、低酸素血症、心不全、肝障害など様々な術後合併症の発
生が予想される。正確な循環動態の把握とともに、低い静脈圧を維持するために長期にわたる綿密な術後管理と
治療が必須である。
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アート＆サイエンスレクチャー

アート＆サイエンスレクチャー01（ I-AS01） 
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科）
Sun. Nov 22, 2020 3:00 PM - 3:20 PM  Track1
 

 
心臓発生について考えながら描く臨床解剖図――臨床に役立つメディカルイ
ラストレーションをめざして―― 
○末次 文祥1,2 （佐賀大学医学部 生体構造機能学講座 解剖学・人類学分野） 
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心臓発生について考えながら描く臨床解剖図――臨床に役立つメ
ディカルイラストレーションをめざして――

○末次 文祥1,2 （佐賀大学医学部 生体構造機能学講座 解剖学・人類学分野）
Keywords: メディカルイラストレーション, 心臓解剖図, 心臓発生学
 
【背景と目的】心臓の解剖学と発生学は互いに相補的な関係にあり、心臓の構造を正しく描くためには単に実物
を観察するだけではなく、心臓発生過程の図と対比させて考えることが肝要である。一方で、右心系の解剖図を
例にとると、成人の右房内腔の構造には胎児循環と密接な関連があり、これらの構築を詳細に描写することに
よって、胎生期の血行動態の奥深さを実感できるのである。正常心臓解剖の理解と描図を難しくしているの
は、筋性および膜性中隔・室上稜・漏斗部（円錐部）中隔・両大血管の間に存在する複雑な長軸方向に対するね
じれ構造であり、その正しい把握のために、心内膜床の役割をあらためて確認し、各々の組織の起源となる発生
学的構造物を認識しながら正しく描図する方法を検討した。【対象と方法】対象は佐賀大学医学部肉眼解剖学実
習に用いた御遺体※1の心臓標本。自在にアームが曲がる直径6mmの LEDライトで各部を透見・観察した上で、『
MOORE人体発生学』、 Netter『 The CIBA Collection５心臓編』、高尾篤良編『臨床発達心臓病学』などを基に
した発生過程の図と対比させることにより解剖図を制作した。主にボールペン（0.5～0.7mm）で描画し、着色は
水彩、必要に応じて“ Netter配色※2”を施した。【結果・考察】 Kochの三角が三次元的に表現され、膜性中隔の
構造と両房室弁の間の段差について理解できる図を描くと、刺激伝導系の立体的な把握が可能となる。発生の過
程で大動脈側の円錐部が吸収され短縮し、両房室弁の間に大動脈弁が楔入し、右室流出路がらせん状に大動脈基
部を廻ってゆくことなどをすべて包含し、かつ細部に矛盾が生じないように描くことにより、心臓の立体構造を
有機的に理解できるような図が完成する。（※1あらかじめ献体申込書にて献体者直筆の署名ならびにご遺族の承
諾書が得られている場合に限る）（※2 F. H. Netterの解剖図等において統一されている発生学的起源の色別を
いう）
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PMDA「タウンホールミーティング」

PMDA「タウンホールミーティング」（ I-PMDA） 
Off-label useの現状と機器開発促進に向けた期待
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科） 
座長:白土 治己（医薬品医療機器総合機構）
Sun. Nov 22, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track1
 

 
Off-labelとは 
○高橋 彩来 （医薬品医療機器総合機構 医療機器審査第一部） 
デバイスラグから学んだ産官学連携の重要性 
○横井 宏佳 （福岡山王病院 循環器センター） 
Off-label useの現状と機器開発促進に向けた期待　--医療現場での実情と
問題提起（外科医の視点から）-- 
○坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院） 
医療現場での実情と問題提起-先天性心疾患に対するカテーテル治療におけ
る off-label use- 
○富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 
小児医療機器に関する医療機関へのアンケート調査 
○三好 剛一1, 加藤 温子2, 藤井 隆成3, 金 成海4, 坂本 喜三郎5, 小林 徹1 （1.国立成育医療研
究センター, 2.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 3.昭和大学病院 小児・先天性心疾
患センター, 4.静岡県立こども病院 循環器科, 5.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
革新的医療機器条件付早期承認制度を活用した医療機器開発 
○北山 喜久美 （エドワーズライフサイエンス株式会社 製品開発本部 臨床開発部） 
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(Sun. Nov 22, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track1)

Off-labelとは
○高橋 彩来 （医薬品医療機器総合機構 医療機器審査第一部）
Keywords: 小児用医療機器, 適応外使用, 薬機法
 
日本では、独立行政法人医薬品医療機器総合機構（ PMDA）がリスクが高い医療機器の審査を行い、有効性及び安
全性が担保されていると判断された医療機器のみが厚生労働省から承認が与えられる。承認審査にあたって
は、申請者が提示した使用目的（その医療機器がどのような対象患者や疾患の治療又は診断に対して使用するか
を示したもの）に対して、その医療機器が確かに有効かつ安全に患者への治療や診断に寄与するかを、非臨床試
験や臨床試験等から評価する。審査の結果、確かにその医療機器による治療又は診断が有効かつ安全だと認めら
れた対象患者や疾患は、その医療機器の「使用目的又は効果」として規定される。一方、添付文書において
は、「使用目的又は効果」とは別に、その医療機器の使用が適切ではない病態や対象患者、使用にあたって注意
すべき状況などについて情報提供が行われる。成人疾患領域に比べて治療や診断に必要な医療機器開発が遅れて
いる小児・先天性疾患治療においては、医療機器を適応外使用せざるを得ない状況があるといわれている一
方、どこまでが適応内なのかについて当事者によって認識が異なる現状がある。本発表では、薬事規制上におけ
る適応外使用の考え方や、オフラベルに対する立場による認識の違いについて紹介する。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track1)

デバイスラグから学んだ産官学連携の重要性
○横井 宏佳 （福岡山王病院 循環器センター）
Keywords: デバイスラグ, 産官学連携, off-label use
 
2002年9月米国において冠動脈薬剤溶出性ステント(DES)の再狭窄抑制効果が報告され、冠動脈インターベン
ション(PCI)は冠動脈疾患治療の中心的な役割を担うことになった。その後、欧米のみならずアジア諸国にも
DESの臨床使用が開始されたが本邦は認められず、いわゆるデバイスラグの状態であった。我々はデバイスラグの
問題は当初、企業、行政の問題と認識していたが、その頃米国の学会で行われていた産官学が一同に介して革新
的デバイスの承認や適応拡大について議論するタウンホールミーテイング(THM)を参考に、インターベンション学
会で THMを企画した。ここでの様々な議論を通じて、デバイスラグの原因は我々医師にかなりの問題があり、高
い科学的妥当性と高い倫理性、客観性を求めた良質な臨床試験を行うことが重要であることを認識した。デバイ
スラグ解決のためには早期からの国際共同治験を行うことが必要であり、日米の規制当局で始められていた
Harmonization By Doing (HBD)のプロジェクトに参加し、下肢動脈に対して開発された DESである Zilver-PTXの
国際共同治験を行った。本品は日米同時審査が行われ、日本が米国よりも10ヶ月早く承認される逆デバイスラグ
の結果をもたらした。しかし、世界で初めて下肢動脈に DESの承認を取得した我が国では Off-Label使用におけ
る安全性の担保を行うことが困難であることが予測され、施設限定で連続900例全例登録を義務付けた厳格な市販
後調査(PMS)を行った。これ以降、本邦で承認された下肢動脈の新規デバイスは承認後限定した施設で PMSを施行
し、その成績を踏まえて、使用施設を拡大していく方法が確立した。市販後は Off-Label使用にも適応が拡大す
るため、 Real-World Dataを収集し分析する仕組みは重要であり、日本心血管インターベンション治療学会
(CVIT)ではレジストリー研究に力を入れ、その信頼性担保のために産官学で協議を行なっている。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track1)
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Off-label useの現状と機器開発促進に向けた期待　--医療現
場での実情と問題提起（外科医の視点から）--

○坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院）
Keywords: 適応外使用, Device lag, Off label
 
『ある日の Norwood手術：いつもの送血管と使い勝手を考慮してのフェモラル静脈脱血管を用いて人工心肺開
始。肺血流は右室-肺動脈間弁付き conduit（リング付き EPTFE人工血管と Contegraを２弁化したもので作
製）で確保し、両側 PAB部の狭窄に対しては、一方は操作性を考慮して Contegraの余剰壁を、反対側は３次元形
態を考慮し EPTFE人工血管の余剰部のリングを外して切り開いたものを、各々パッチとして利用して形成。三尖
弁前尖に開いたいた穴は、閉胸時に使用する予定の EPTFE心膜用シートの一部を利用して閉鎖。人工心肺からの
離脱ができず、使用していた送脱血カニューレ、人工肺、人工心配回路を流用して補助循環を開始し、術後7日目
も継続中。』この症例では未承認機器は使われていないが、承認されていない使い方で用いたため少なくとも７
つの適応外使用が指摘されうる。日本では、一部を除いて基本的には適応外使用は保険適応として認められない
ため、査定対象となる。医薬品、医療機器の薬事承認は、 “用いることで、患者に利益が勝る”という客観的根拠
（膨大な労力と時間を掛けてデータを積み上げて仕上げる）に基づいていることは真摯に受け止めるべきであ
る。しかし、国や地域で承認基準が異なっているという事実が存在し、同時に、対象数が小さく客観的根拠を示
しにくい領域（小児など）では承認を出し難いという共通課題もある。こうした背景から『ある国で承認、利用
され始めた効果的と思われる医療を、別の国では提供できない』、『成人で実施可能になった医療を、小児では
提供できない』という Device lagが発生する。高い承認基準で安全な医療を目指し、達成してきたて日本は、期
せずして Device lagが大きい国のひとつとなった。今こそ、小児にとって利益が勝る医療を適正に提供するとい
う視点で“医療機器の開発促進、承認の迅速化、保険適応判断の適正化“に立ち向かうべきである。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track1)

医療現場での実情と問題提起-先天性心疾患に対するカテーテ
ル治療における off-label use-

○富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Keywords: Off-label use, 先天性心疾患, カテーテル治療
 
2018年1月－2020年3月に昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センターではのべ180例に対する
185セッションの先天性心疾患に対するカテーテル治療を行った。このうち30%は off-label useまたは off-
label useに関連した手技だった。経皮的血管形成術のうち40%はステントの再拡大術で、20例では新規にステン
ト留置を行った。バルーン心房中隔欠損作成術(BAS)のうち40%は Static BASで、 off-label デバイスによる動
脈管開存閉鎖4例、心房中隔欠損閉鎖栓の off-label useが1例だった。日本先天性心疾患インターベンション学
会によるアンケート調査では、 off-label useの頻度が高いデバイスは、ステント、 vascular plug,
Amplatzer閉鎖栓の順であり、早期導入が望まれるデバイスとしてはステント、経皮的肺動脈弁などが挙げられて
いた。わが国でも経皮的肺動脈弁の導入が検討されているが、欧米からの報告で本手技の前処置や Bail-outに使
われているデバイス、手技の有効性・安全性に寄与すると思われるデバイスなど、周辺機器の導入に課題を残し
ている。無理筋は承知のうえで、以下に取り組み、患者さん、医師、行政、企業がそれぞれストレスを感じない
医療供給体制を構築できないかと考えている。＃ Off-label useが常態化した機器については、早期に承認した
上でレジストリを利用して実臨床のデータを収集するような簡便な制度の導入が必須→類似の枠組み、革新的医
療機器の早期承認制度ではハードルが高すぎる。＃治験実施が困難な希少疾患に対する off-label useもあ
り、このような病態へは既存の制度では対応が困難→適応症や特定保険医療材料の新しい枠組みを検討できない
か？＃わが国と欧米では、 Keyとなる機器以外のベーシックな周辺機器（シース、ガイドワイヤ、バルーンな
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ど）にも相違があり、 Keyとなる機器だけの導入では安全性や有効性を担保できない可能性があり、周辺機器を
含めた包括的な検討が必要。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track1)

小児医療機器に関する医療機関へのアンケート調査
○三好 剛一1, 加藤 温子2, 藤井 隆成3, 金 成海4, 坂本 喜三郎5, 小林 徹1 （1.国立成育医療研究センター,
2.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 3.昭和大学病院 小児・先天性心疾患センター, 4.静岡県立こど
も病院 循環器科, 5.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 小児医療機器, デバイスラグ, 医療機器開発
 
【背景】本研究班は、小児医療機器の日米共同開発における課題の抽出と解決策の提言を目指して活動を行って
いる。【目的】現在日本で使用可能な小児に対する治療用医療機器（診断用医療機器は含めない）について医療
者側が認識している問題点を抽出すること。【方法】日本小児循環器学会評議員 327名を対象として、2019年
10～11月に Webアンケート調査（39項目の選択式、無記名）を実施した。【結果】154名（47.1%）より回答が
あった。3/4が小児循環器内科医、1/4が小児心臓血管外科医で、大多数が診療経験年数20年以上であった。現在
日本で使用可能な小児に対する治療用医療機器に約70%が不満を持っており、「海外で使用できる医療機器が日本
で使用できない」、「種類、サイズが少ない」、「適用外使用」がその主な理由であった。医療機器開発におい
て障害度が大きいものとして、「疾患の希少性・複雑性」、「様々なサイズ・体の成長」、次いで「企業の収益
性の欠如」、「開発に要するコスト」、「開発・審査に要する時間」、「国の規制」が挙げられた。診療現場か
らの要望としては、学会に対して「企業や国との橋渡し」、「情報提供」、企業に対して「小児医療機器開発へ
の意欲」、「費用負担」、国に対して「小児医療機器の保険点数加算」、「規制緩和」がそれぞれ多数を占めて
いた。【考察】現在日本で使用可能な小児医療機器に対して、回答者の多くが不満を感じており、開発が遅れる
ことで特に治療選択が制限されることが危惧されていた。小児医療機器に関して、新規承認、適応拡大の両面で
迅速化が求められた。企業からの協力を得るためにも、承認プロセスの簡素化、低コスト化が必要と考えられ
た。【結論】小児に対する治療用医療機器について医療者側が認識している問題点が改めて確認された。今
後、企業側の課題抽出のための調査も進め、提言につなげたい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track1)

革新的医療機器条件付早期承認制度を活用した医療機器開発
○北山 喜久美 （エドワーズライフサイエンス株式会社 製品開発本部 臨床開発部）
Keywords: SAPIEN, TPVI, 革新的医療機器条件付早期承認制度
 
Edwards SAPIENシリーズの経カテーテル生体弁は、症候性の重度大動脈弁狭窄症患者に対する低侵襲な治療デバ
イスとして開発され、第一世代の SAPIENが2007年に欧州で CEマークを取得し、2011年に米国で FDA承認を取得
した。本邦では、2013年に第二世代のサピエン XTの製造販売承認を取得し、現在では第三世代のサピエン 3を用
いた経カテーテル大動脈弁留置術（ Transcatheter Aortic Valve Implantation: TAVI）が広く実施されてい
る。一方、世界的に開胸手術を繰り返す先天性心疾患患者に対する治療については低侵襲な治療の普及が不十分
であり、経カテーテル肺動脈弁留置術（ Transcatheter Pulmonary Valve Implantation: TPVI）の必要性が提唱
されるようになった。その結果、欧米では、2010年5月に第一世代の SAPIENの肺動脈弁位への適応拡大について
CEマークを取得し、第二世代のサピエン XTについても2016年に CEマーク及び FDA承認を取得した。これを受
け、本邦においても SAPIEN弁を用いた TPVI導入が所望され、関連学会より医療ニーズの高い医療機器として要
望書が提出されるに至った。当社では、このアンメットメディカルニーズに応えるため、革新的医療機器条件付
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早期承認制度を活用した開発計画を検討し、関連学会と連携の下、欧米に先駆けて第三世代のサピエン3の
TPVI国内導入を図るべく取り組んできた。ここでは、革新的医療機器条件付早期承認制度を活用した TPVI導入の
経験を中心に、アンメットメディカルニーズに対する医療機器開発について企業の立場から発表する。
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CHSS Japan

第1回 CHSS Japan手術手技研究会
Sun. Nov 22, 2020 6:30 PM - 8:30 PM  Track1
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パネルディスカッション | 学校検診・突然死

パネルディスカッション01（ I-PD01） 
学校検診・突然死「心肺蘇生の普及啓発への地域と学校での取り組み」
座長:三谷 義英（三重大学大学院医学系研究科 小児科学） 
座長:太田 邦雄（金沢大学附属病院 小児科）
Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track2
 

 
【基調講演】学校における救命体制確立と救命教育促進を願って 
○三田村 秀雄 （立川病院 循環器内科） 
学校における心肺蘇生教育の普及啓発ー新潟 PUSHの取り組み 
○高橋 昌 （新潟大学大学院医歯学総合研究科 新潟地域医療学講座 災害医学・医療人育成部門） 
学校救急体制構築 「突然死ゼロ」＋「社会復帰率100%」をめざして！ 
○檜垣 高史1,2,7, 太田 邦雄3,7, 高橋 昌4,7, 鈴木 嗣敏5,7, 三谷 義英6,7, 宮田 豊寿1,2, 田代 良1,2

, 森谷 友造1,2, 千阪 俊行1,2, 太田 雅明1,2, 高田 秀実2 （1.愛媛大学大学院医学系研究科 地域
小児・周産期学, 2.愛媛大学大学院医学系研究科 小児科学, 3.金沢大学附属病院 小児科, 4.新
潟大学大学院医歯学総合研究科 新潟地域医療学講座 災害医学・医療人育成部門, 5.大阪市立総
合医療センター 小児不整脈科, 6.三重大学医学部 小児科, 7.日本小児循環器学会 社会制度エリ
ア 蘇生科学教育委員会） 
学校生徒に対する心肺蘇生教育をどうするか　地域における取り組みを踏
まえて 
○犬飼 幸子1, 横山 岳彦1, 岩佐 充二2 （1.名古屋第二赤十字病院 小児科, 2.名古屋西病院 小児
科） 
児童生徒の心臓性突然死ゼロに向けての山梨県での取り組み -「親子で学
ぶ心肺蘇生講座」について 
○勝又 庸行1,2, 小泉 敬一1,3, 小鹿 学1,4 , 須長 祐人1,5, 吉沢 雅史1,5, 河野 洋介1,5, 長谷部 洋
平1,5, 喜瀬 広亮1,5, 戸田 孝子1,5, 犬飼 岳史1,5, 星合 美奈子1,6 （1.Let's Save A Child in
Yamanashi Project, 2.山梨県立中央病院 新生児内科 , 3.山梨県立中央病院 小児外科, 4.富士
吉田市立病院 小児科, 5.山梨大学医学部 小児科, 6.山梨県立中央病院 小児循環器病センター） 
小児心室細動症例に対する治療戦略 
○野々宮 瑞紀1, 連 翔太1, 戸田 紘一1, 小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1, 枡岡 歩2, 鈴木
孝明2, 住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療セ
ンター 小児心臓外科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track2)

【基調講演】学校における救命体制確立と救命教育促進を
願って

○三田村 秀雄 （立川病院 循環器内科）
Keywords: 心停止, 心室細動, AED
 
突然の心停止の多くは心臓に原因があり、ほとんどは心室細動によって起こる。しかしその背景や病態は若年層
と中高年層とで大きく異なる。後者の場合は AEDのない自宅で発生することが多いだけでなく、急性冠閉塞が誘
因となっていると心筋傷害の進行が速く、加えて既に脳や腎臓などの機能も衰えていることもあってその救命は
容易でない。 
一方、若年者の心停止は比較的珍しいものの、心臓震盪に代表されるように、元々身体機能も心機能も保たれて
おり、適切な蘇生術を施せば救命できる可能性が高い。とくに小中高の学校内で起こる心停止は、その８割以上
が校庭、体育館、プールなどのスポーツ現場で、運動に伴って起こっている。これらの場所は、心停止の目
撃、協力者の存在、近くの AED設置、といった救命に不可欠な３条件が揃っている。近年では学校内で起こる心
停止の8割以上の例で、これら3条件が満たされており、その結果65%が救命されている。救命率のさらなる向上に
は､日頃から学校内における心停止を想定内の出来事と認識し、１分で取りに行ける場所に AEDを設置し、それを
使った救命訓練を繰り返し行うことが重要である。 
救命の担い手は教師や警備員にとどまらない。小学４年生以上の生徒であれば、適切な救命教育を受けていれば
急変時に大きな力となる。その活躍の場は学校内に限らず、例えば自宅で42歳の父親が突然倒れた際、そばにい
た小学５年生で１年前に学校の救命教室で蘇生術を習ったことのある長男が、胸骨圧迫を行って無事救命に導い
た事例がある。ほかにも中学生のときに救命講習を受けたことのある女子高生が、地下鉄駅で倒れた男性に
AEDショックを加えて救命した事例も報告されている。このように若者への早期からの蘇生教育は将来に向けて潜
在的な市民救命士を増やす効果があり、全国の学校での積極的な取り組みが期待される。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track2)

学校における心肺蘇生教育の普及啓発ー新潟 PUSHの取り組み
○高橋 昌 （新潟大学大学院医歯学総合研究科 新潟地域医療学講座 災害医学・医療人育成部門）
Keywords: 心肺蘇生教育, 学校教育, PUSH
 
【背景】院外における心停止の救命には「たまたまその場に居合わせた人」の果たす役割が大きいことは明らか
である。しかし、一般市民が目撃した心原性心肺停止の中で、実際に何らかの心肺蘇生が実施された人の割合は
平成30年総務省統計によれば56.6%に過ぎず、 AEDが実際に使用された割合は全体の約5%に過ぎない。日本国内の
AED設置台数は急速に増加している一方、 AEDの使用率はこの10年ほぼ横ばいである。つまり、そこに AEDがある
にも関わらず、 AEDが使われないという実態がある。【目的】目の前で人が倒れたときに AEDを使った心肺蘇生
ができる人を育てること、つまり学校における心肺蘇生教育の普及啓発は喫緊の課題である。学校における心肺
蘇生教育が普及し難い理由の抽出と同時に、その課題を解決する方法を取り入れた心肺蘇生教育「 PUSHプロ
ジェクト」の新潟県内での普及の実際を紹介する。【方法】学校における心肺蘇生と AEDに関する調査報告書に
よれば、学校教育の中で心肺蘇生教育を「実施すべきなのに実施できない」理由として「講習時間が確保できな
い」「訓練資機材が足りない」「指導者がいない」「指導マニュアルがない」などが明らかになった。そこ
で、大阪ライフサポート協会が開発した「45分の授業１コマで完結」し、「1人１つのシミュレータを準
備」し、「指導者を派遣」し、「指導マニュアルがなくても DVDで標準的な指導が実施できる」 PUSHプロジェク
トを新潟県内で組織的に実施した。【結果】平成26年度から新潟県内で開始。平成29年度から HPを立ち上げ
Webでの情報発信と同時に Webからのコース開催申請を開始したところ、依頼件数が急増した。2020年１月現在で
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延330コース、約15,000人の受講実績を記録した。【結語】学校教育現場のニーズに応えた PUSHプロジェクトは
学校における心肺蘇生教育の有用な施策と考えられる。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track2)

学校救急体制構築 「突然死ゼロ」＋「社会復帰率100%」をめ
ざして！

○檜垣 高史1,2,7, 太田 邦雄3,7, 高橋 昌4,7, 鈴木 嗣敏5,7, 三谷 義英6,7, 宮田 豊寿1,2, 田代 良1,2, 森谷 友造1,2

, 千阪 俊行1,2, 太田 雅明1,2, 高田 秀実2 （1.愛媛大学大学院医学系研究科 地域小児・周産期学, 2.愛媛大学大
学院医学系研究科 小児科学, 3.金沢大学附属病院 小児科, 4.新潟大学大学院医歯学総合研究科 新潟地域医療学
講座 災害医学・医療人育成部門, 5.大阪市立総合医療センター 小児不整脈科, 6.三重大学医学部 小児科, 7.日
本小児循環器学会 社会制度エリア 蘇生科学教育委員会）
Keywords: 学校救急, 突然死, シミュレーション
 
【背景および目的】学校救急体制構築において、 AEDの複数台設置とチームによる連携トレーニングが重要であ
る。日本小児循環器学会・蘇生科学教育委員会の取り組みの一環として、2019年8月に、愛媛県の小・中学校にお
いて、事故を想定した学校救急シミュレーションを施行した。小児循環器医の役割を、救命例の解析も含めて検
討し報告する。【学校救急シミュレーション】学校での事故発生時から、心肺停止の認識、119番通報（訓練通
報）、 AEDの手配、胸骨圧迫・ AEDの使用を含めた心肺蘇生、周辺の児童生徒の安全、救急車の誘導など、救急
隊に引き渡すまでの実践シミュレーションを、教育委員会、消防などの協力のもと施行した。その後、情報共
有、指導などを行い、問題点や課題などを共有し今後の目標などを設定した。【直近の救命例の解析】診断は冠
動脈起始異常２例、 LQTS（既知）１例、心筋症１例、予測不可能は４例中３例、運動関連は３例、家族歴は２例
であった。初期対応者は養護教諭、胸骨圧迫は養護教諭または現場の医療者で開始までの時間は15秒～2分、
AED施行者は養護教諭または現場の医療者で3～6分であった。救えた命に共通する条件は、質の良い迅速な応急手
当＋早期の AEDによる除細動である。課題は、胸骨圧迫の開始は養護教諭また医療者で、現場では養護教諭の到
着を待つ傾向があることである。【考察および結語】今回のシミュレーションをモデルとして、全国に活動を広
げていくとともに、屋根瓦式に、小児循環器学会―学校、学校―学校、教職員―教職員、教職員―児童生徒、児
童生徒―児童生徒へと、各学校主導で研修を推進していけるようにマニュアルなどを作成しチームによる連携ト
レーニングに発展させていくことが大切である。小児循環器医は、「突然死ゼロ」＋「社会復帰率100%」をめざ
して、学校救急体制構築・蘇生教育に積極的に参加していくことが重要である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track2)

学校生徒に対する心肺蘇生教育をどうするか　地域における取
り組みを踏まえて

○犬飼 幸子1, 横山 岳彦1, 岩佐 充二2 （1.名古屋第二赤十字病院 小児科, 2.名古屋西病院 小児科）
Keywords: 心肺蘇生教育, PAD, 学校保健
 
【背景・目的】 Public-access defibrillation(PAD)による救命が増え、学校での蘇生教育の重要性がうたわれ
ている。教育には教諭、医療者、救急救命士、指導員などが携わり地域毎に行われるが、その方法は成熟してい
るとは言えない。当地域での小中学校における蘇生教育の取り組みの一部と課題を明らかにする。 
【方法】2018年から愛知県医師会が希望校に対して主催実施した小学6年対象の救急蘇生授業および当院が2017年
から地域の小学5年、中学1年を対象に行った授業の内容と教諭、生徒へのアンケートについて調査した。 
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【結果】愛知県医師会による授業は2018年21校、2019年27校に行われ、学年全体での45分間、インストラク
ター2名による講義と反応の確認、通報、気道確保、胸骨圧迫、 AEDの実技であった。学校教諭へのアンケートで
は、生徒1人に1台ずつ胸骨圧迫の練習キットがあり良かったという意見が多くみられた。当院が行った授業では
小学5年はクラス毎、中学1年は学年全体で45分間、インストラクター9～17名、講義と実技にグループでの発見か
ら蘇生までのシミュレーションが含まれた。事前と事後でアンケートを行い、小学生、中学生ともに事後で死戦
期呼吸の理解、1分間あたりの胸骨圧迫の回数や AEDの目的、使い方などについての正答率が上がった。 
【考察・結論】学校での蘇生教育を効果的に行うには、対象年齢を何歳とするか、誰が講師を担うか、講習の方
法や内容などが考慮される。それぞれに確実に胸骨圧迫や AED使用の機会が設けられれば小学5～6年生で学習可
能と考えられた。未だ全ての学校での蘇生教育実施には至らず、また知識や技能の定着維持のために繰り返して
学習することも重要である。今後さらに学校での蘇生教育を普及させていくためには、現場の生きた知識や経験
を伝えるとともに、医療や BLSに携わる者、教諭、教育関係者が協力して体制を作っていくことが重要と考えら
れた。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track2)

児童生徒の心臓性突然死ゼロに向けての山梨県での取り組み -
「親子で学ぶ心肺蘇生講座」について

○勝又 庸行1,2, 小泉 敬一1,3, 小鹿 学1,4 , 須長 祐人1,5, 吉沢 雅史1,5, 河野 洋介1,5, 長谷部 洋平1,5, 喜瀬 広亮
1,5, 戸田 孝子1,5, 犬飼 岳史1,5, 星合 美奈子1,6 （1.Let's Save A Child in Yamanashi Project, 2.山梨県立中
央病院 新生児内科 , 3.山梨県立中央病院 小児外科, 4.富士吉田市立病院 小児科, 5.山梨大学医学部 小児科,
6.山梨県立中央病院 小児循環器病センター）
Keywords: 心肺蘇生, AED, 突然死
 
【背景】近年、児童生徒を対象とした心肺蘇生教育は学校教育課程で広がりつつある。しかし、児童生徒へ心肺
蘇生法を広く普及させ、獲得した技術を維持するためには、日常生活の場においても心肺蘇生に対する意識を高
めることが重要である。私たちは「山梨県における児童生徒突然死ゼロ」を目指し、親子を対象とした心肺蘇生
に関する市民講座を開催してきた。【目的】私たちが開催した親子を対象とした市民講座について、これまでの
活動とその意義について検討する。【方法】心肺蘇生に関心を持つ児童生徒とその家族を一般公募した。 AHA公
認 BLSインストラクターが CPRトレーニングボックスを使用し PUSHコースをベースとした講義と、 CPRマネキ
ン・ AEDトレーナーを使用して「胸骨圧迫方法」「 AED使用法」「親子で共同して行う心肺蘇生」についての実
技練習を行った。【結果】2015年10月から2019年12月までに計10回市民講座を4市町で開催し、家族197組555名
（児童生徒320名）が参加した。講義内容を工夫することで児童生徒は命の大切さの概念から心肺蘇生のスキルま
で学年に応じて習得可能であった。参加者へのアンケートから、親子で蘇生講習を受講できたこと、心肺蘇生技
術を獲得していく子供の姿を認識できたこと、 AEDトレーナーを使用できたことが印象に残っていると回答が
あった。【考察】本講座の意義は、週末に親子が「心肺蘇生ができるようになる」という目標に向かって同じ時
間を共有し、親子がお互いに知識と技術を獲得すること。また、人を助ける勇気など命について学ぶこと、
AED設置場所に関心を持つようなることなど家族の交流や会話の機会にもなることと考えられた。一方で、技術獲
得に関して客観的なデータがないことが今後の課題である。【結語】児童生徒に対する心肺蘇生指導は、教育現
場だけでなく家庭や地域社会でも普及させることが有意義である。今後もこの活動を継続し活動の場を広げてい
きたい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track2)
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小児心室細動症例に対する治療戦略
○野々宮 瑞紀1, 連 翔太1, 戸田 紘一1, 小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1, 枡岡 歩2, 鈴木 孝明2, 住友 直方
1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓外科）
Keywords: 心室細動, 遺伝性不整脈, 植え込みデバイス
 
【背景,目的】小児の心室細動(VF)は稀な病態で,原因も様々であり,その治療と予後を検討した.【方法】対象は
2014年4月-2019年12月に当院を失神の精査で受診し,自動体外式除細動器(AED) ,モニター心電図,運動負荷試験で
心室細動または多形性心室頻拍が記録され,蘇生または失神の既往のある小児17例9.7±5.1歳(平均±標準偏
差),M:F=11:6で,診療録により後方視的に検討した.【結果】原因疾患はカテコラミン誘発多形性心室頻拍
(CPVT)4例,QT延長症候群(LQT)4例(LQT1+3,LQT2,LQT3,結果未着それぞれ1例),冠動脈起始異常(CA),大動脈狭窄
(AS),左室心筋緻密化障害(LVNC)各2例,特発性 VF(IVF),J波症候群(J波),肥大型心筋症(HCM),Kearns-Sayre症候群
(KSS)各1例.遺伝子検査は17例中11例に行い,9例に有意な変異を認めた.外科治療は,AS例は大動脈弁置換術,CA例
は冠動脈形成術,植込みデバイスは植込み型除細動器(ICD) 2例(0歳 IVF,19歳 KSS),皮下植込み型除細動器(S-
ICD)2例(12歳 J波,12歳 HCM),両心室ペーシング機能付埋込型除細動器(CRT-D)1例(9歳 LVNC),着用型自動除細動
器(WCD)2例(9歳 CA,12歳 AS).抗不整脈薬は,CPVT例は全例β遮断薬,3例にフレカイニド,LQT例はナドロール1例,プ
ロプラノロール1例,抗不整脈薬投薬なし2例,その他の疾患はカルベジロール,プロプラノロール,アミオダロン,シ
ベンゾリンを選択した. CA,LVNC,AS,KSSの6例には抗不整脈薬投与は行われなかった.治療介入後の平均観察期間
は22±12ヶ月で,観察期間中の不整脈イベントは LQTと CPVT の4例に認め, J波の1例で運動時に心室頻拍が誘発さ
れ,自覚症状なく停止した.突然死は,夜間睡眠中の CPVT1例であった.【考察】小児の VFはほとんどが学童期に発
症し,遺伝性不整脈が多かった.デバイス植え込みは二次予防目的に施行されるが,一次予防目的の施行も検討した
い.【結論】小児の VFによる突然死予防には,運動制限や ICDの一次予防も検討する必要がある.
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優秀演題 | 学校検診・突然死

優秀演題01（ I-OEP01） 
心肺蘇生の普及啓発への地域と学校での取り組み
座長:三谷 義英（三重大学大学院医学系研究科 小児科学） 
座長:太田 邦雄（金沢大学附属病院 小児科）
Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track2
 

 
小児生活習慣病予防健診の全国実態調査 
○宮崎 あゆみ1, 五十嵐 登2, 村上 美也子3, 青木 真智子4 （1.高岡ふしき病院 小児科, 2.富山
県立中央病院 小児科, 3.むらかみ小児科アレルギークリニック, 4.青木循環器内科小児科クリ
ニック） 
小児期完全右脚ブロックの検討（第2報）：再分極時間の評価には QT-
QRS時間が重要である 
○判治 由律香1, 松裏 裕行1, 川合 玲子1, 小澤 司2, 片山 雄三2, 中山 智孝3, 高月 晋一1

（1.東邦大学医療センター大森病院小児科, 2.東邦大学医療センター大森病院心臓血管外科,
3.高知大学医学部付属病院小児科） 
学校 AEDの有効設置を目指して ーこうすれば地域は動いたー 
○柏木 孝介1, 檜垣 高史1, 山田 修三2, 奥 貴幸1, 伊藤 敏恭1, 宮田 豊寿1, 森谷 友造1, 千阪
俊行1, 太田 雅明1, 高田 秀実1, 江口 真理子1 （1.愛媛大学大学院 医学系研究科 分子・機能
領域 小児科学講座, 2.愛媛大学医学部 医学科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track2)

小児生活習慣病予防健診の全国実態調査
○宮崎 あゆみ1, 五十嵐 登2, 村上 美也子3, 青木 真智子4 （1.高岡ふしき病院 小児科, 2.富山県立中央病院 小
児科, 3.むらかみ小児科アレルギークリニック, 4.青木循環器内科小児科クリニック）
Keywords: 小児生活習慣病予防健診, 全国調査, 小児肥満
 
【背景、目的】肥満児の急増を背景に1980年代から各地で始まった小児生活習慣病予防健診は、未だ学校保健安
全法に規定されず、その現状も定かでないため、全国調査を行って実態把握するとともに今後のあり方を検討す
る。【方法】2019年5月に、全国815の郡市区医師会に地元自治体での小児生活習慣病予防健診実施の有無や実施
内容などを問うアンケートを送付し、返信を依頼した。実施している場合、資料提供が可能であれば実施要項や
健診結果などの送付も依頼した。【結果】アンケート回収率は60%(492/815)であった。うち26%(127/492)の医師
会の地元自治体で健診が行われており、重なりを除いた123自治体での健診に関して集計を行った。ほとんどの健
診が市区町村、県などの自治体主催であり、その約6割に医師会が関与していた。健診対象学年は小学4-5年
生、中学1-2年生が多く、約6割で小中学生ともに行われていた。健診の半数が対象学年ほぼ全員(70%以上)に実施
されており、一部希望者に実施が17%、肥満児のみ抽出して実施が23%であった。採血を含めた健診実施場所
は、全員健診ではほとんどが学校であったのに対し、肥満児のみの健診では医療機関に委ねる場合が多く、その
半数以上が医療保険を利用していた。全員健診での二次検診抽出基準は多岐にわたり、収縮期血圧は120-
180mmHg(最多135)、総コレステロールは190-260mg/dL(同220)、 LDLコレステロール110-190mg/dL(同140)などで
あった。3市で脂質抽出基準に non-HDLコレステロールを用いていた。健診の事後指導は、学校、自治体、医師会
などにより半数で実施されていた。【結語】近年の小児肥満児割合の減少、家族性高コレステロール血症の早期
発見など小児生活習慣病予防健診継続の成果は大きいが、その実施内容は様々であり、学校保健安全法規定の健
診として全国一律に実施されることが望まれる。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track2)

小児期完全右脚ブロックの検討（第2報）：再分極時間の評価
には QT-QRS時間が重要である

○判治 由律香1, 松裏 裕行1, 川合 玲子1, 小澤 司2, 片山 雄三2, 中山 智孝3, 高月 晋一1 （1.東邦大学医療セン
ター大森病院小児科, 2.東邦大学医療センター大森病院心臓血管外科, 3.高知大学医学部付属病院小児科）
Keywords: 完全右脚ブロック, 学校心臓検診, JT時間
 
【目的】我々は CRBBBにおける QRS幅が年齢や基礎疾患の影響を受けるため QT延長の有無判定には別の指標を考
慮する必要があることを報告した（第1報）。そこで CRBBBにおける JT=QT-QRS、 B-JTc=JT/2√(RR)、 F-JTc=JT/3

√(RR)の意義を検討した。【方法】対象は2008年1月1日～2018年12月31日の11年間に CRBBBと診断した6-18歳のう
ち、学校心臓検診を念頭に小学生（6-7歳）男女=32/28例、中学生（12-13歳）22/17例、高校生（15-
16歳）24/21例について、 QT・ F-QTc・ JT・ B-JTc・ F-JTcを後方視的に検討した。基礎疾患の種類により
Simple群（ S群：基礎疾患なし、 VSD術後、 HCM等）、 Complex群（ C群： VSD以外の先天性心疾患術後）の2群
に分類し、 p＜0.05を有意水準として解析した。【結果】各年齢階層の男女比、 S群 C群構成比には有意差はな
かった。小学生では JT 275 ± 25.6 (97.5％ tile 329)ms、 B-JTc 317 ± 25.5 (394)ms、 F-JTc 303 ± 21.8
(351)msであり、中学生 JT 290 ± 20.4 (354)ms、 B-JTc 315 ± 20.6 (362)ms、 F-JTc 304 ± 18.0 (350)ms、高
校生 JT 284 ± 29.3 (362)ms、 B-JTc 302 ± 26.6 (366)ms、 F-JTc 295 ± 24.2 (363)msでいずれの群において
も F-JTcは正規分布を示した。また JTおよび B-JTcは心拍数と有意な負の相関(ｐ＜0.001)があるが男女および
S群 vsC群間で有意差はなく、かつ F-JTcはこれらの因子と相関を認めなかった。【考察】 F-JTcは心拍数と基礎
疾患の影響を受けず、詳細な患者背景が必ずしも明らかでない学校心臓健診において CRBBBの再分極時間延長の
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評価に有用と思われた。基礎疾患に関わらず F-JTc の95％ tileである 350ms（小中学生）、360ms（高校生）以
上は再分極時間の延長が示唆され、注意が必要と考えられる。しかし QT延長に伴う不整脈のリスクとの関連は不
明であり、今後更なる検討が必要である。【結論】 CRBBBを呈する小児では F-JTcによる評価が有用であると思
われた。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track2)

学校 AEDの有効設置を目指して ーこうすれば地域は動いたー
○柏木 孝介1, 檜垣 高史1, 山田 修三2, 奥 貴幸1, 伊藤 敏恭1, 宮田 豊寿1, 森谷 友造1, 千阪 俊行1, 太田 雅明
1, 高田 秀実1, 江口 真理子1 （1.愛媛大学大学院 医学系研究科 分子・機能領域 小児科学講座, 2.愛媛大学医学
部 医学科）
Keywords: AED, 学校救急, 心臓突然死
 
【背景】1995年に学校心電図検診、2005年には一般市民による AEDの使用など学校救急体制の整備により、学校
管理下での突然死は減少傾向にある。しかし、心停止は依然として一定の頻度で発生しており、学校救急体制の
拡充は今も望まれている。 
【目的】愛媛県八幡浜市の学校 AEDの設置台数や設置場所について検討を行い、有効設置を目指した。 
【方法】愛媛県八幡浜市のすべての小中学校を訪問し、小学校12校、中学校5校の AED設置状況を調査した。体育
館や運動場など仮想事故現場を設定し、事故現場から AED設置場所への往復時間を実際に走って測定した。学校
内に AED到着まで2分以上かかる場所がある場合は、不適として判定した。また、事故発生頻度を加味した有効設
置の評価のための新たな指数 REI Indexを作成し、学校間・学校内での比較検討に用いた。 
【結果】すべての学校で AEDの設置台数は1台であった。現在の設置場所から一番遠い場所までの往復時間は、全
ての小学校で2分以内であったが、中学校では2分を超えていた。小学校についても、プールの授業に AEDを携行
した場合などにはすべての学校で2分を超えた。 
【考察】 REI Indexを用いることで、有効な設置場所や設置台数の検討を行うことができた。小学校は、現在の
設置場所に加えて移動用の AEDが必要であった。中学校に関しては、現在の１台に加え、もう１台を増設、さら
に移動用の AEDの3台体制が必要と推測された。 
【結論】小学校、中学校ともに AEDの増設が望ましい状況であった。 REI Indexを用いることで学校間・学校内
における AED有効設置の検討を行うことができる可能性がある。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー2（ I-LS02） 
コンテグラ肺動脈用弁付きコンデュイットの国内における使用と成績
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院） 
スポンサード:日本メドトロニック株式会社
Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2
 

 
コンテグラ牛頸静脈弁付きグラフトを用いた右室流出路再建の中期成
績：日本における多施設研究 
○帆足 孝也 （国立循環器病研究センター） 
コンテグラ挿入術の実際 
○笠原 真悟 （岡山大学大学院 医歯薬学総合研究科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2)

コンテグラ牛頸静脈弁付きグラフトを用いた右室流出路再建の
中期成績：日本における多施設研究

○帆足 孝也 （国立循環器病研究センター）
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2)

コンテグラ挿入術の実際
○笠原 真悟 （岡山大学大学院 医歯薬学総合研究科）
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シンポジウム | 肺循環

シンポジウム02（ I-S02） 
肺循環「6th World Symposium on PH 2018を、どう解釈し、どう活かすべ
きか？」
座長:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター） 
座長:中山 智孝（高知大学医学部 小児思春期医学）
Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2
 

 
【基調講演】 Pediatric PH on 6th WSPH2018のポイント 
○土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター） 
Treatment response and prognosis of pulmonary arterial hypertension
with coincidental congenital heart disease 
○高月 晋一 （東邦大学医療センター大森病院 小児科） 
Hemodynamic definitions at rest/on exercise and treat/repair at
present 
○中山 智孝 （高知大学医学部小児思春期医学） 
周産期障害と肺発達成長障害に関連する小児肺高血圧の臨床像 
○澤田 博文1,2, 三谷 義英1, 淀谷 典子1, 大橋 啓之1, 大下 裕法1,3, 大槻 祥一郎1, 大矢 和伸1,
坪谷 尚季1, 早川 豪俊1, 丸山 一男1, 平山 雅浩1 （1.三重大学医学部小児科学, 2.三重大学医学
部麻酔集中治療学, 3.名古屋市立大学医学部小児科学） 
“肺動脈性”肺高血圧症の境界線は、私達が想像していた以上に曖昧である
― PAH with overt features of PVOD/PCH involvement― 
○永井 礼子1,2, 佐藤 逸美1, 白石 真大1, 佐々木 大輔1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人1 （1.北
海道大学小児科, 2.東京女子医科大学循環器小児・成人先天性心疾患科） 
Complex congenital heart disease in Group 5 PH 
○岩朝 徹, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター 小児循環器内科） 
小児肺高血圧症(PH)の診断と治療：欧州小児肺血管疾患ネットワーク
(EPPVDN)合意声明2019年改訂版 
○Sallmon Hannes1,4, Koestenberger Martin2,4, Hansmann Georg3,4 （1.シャリテ・ベルリン大学病
院 小児循環器部門, 2.グラーツ医科大学 小児科 小児循環器部門, 3.ハノーバー医科大学 小児循
環器・集中治療部門, 4.欧州小児肺血管疾患ネットワーク） 
小児3群肺高血圧症に対する治療内容と効果の検討 
○加藤 太一1, 深澤 佳絵1, 山本 英範1, 沼口 敦2, 伊藤 美春3, 齊藤 明子3, 佐藤 義朗3, 内田 広
夫4, 早川 昌弘3 （1.名古屋大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.名古屋大学医学部附属病院 救
急科, 3.名古屋大学医学部附属病院 総合周産期母子医療センター新生児部門, 4.名古屋大学大学
院医学系研究科 小児外科学） 
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(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

【基調講演】 Pediatric PH on 6th WSPH2018のポイント
○土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター）
Keywords: CCB, Down症候群, Reversed Potts shunt
 
本シンポジウムの基調講演として、6th WSPH2018を振り返ることとする。 成人 PHの定義変更に合わせる形
で、小児 PHの定義を mPAP＞20mmHgとしたのは、血圧の低い小児ではむしろ好ましいが、成人での基準 PVR≧
3WUを用いることは妥当では無く、小児ではあくまでも PVRi≧2～3WU・ m2を用いるべきと考える。 6th
WSPH2018の小児 PHのポイントは以下の4点と考えられる。 第1に小児 IPAH/HPAHにおいても、 AVT responderに
は CCBの投与を推奨したことである。この際の AVTには吸入一酸化窒素を用いるのが鑑別に容易で、臨床症状と
しては血管攣縮が非常に強いことを念頭に置く必要がある。 第2に小児で多い complex CHDを5群として分類した
ことである。以前より提唱されていた Pulmonary Hypertensive Vascular Disease (PHVD)の概念を取り入れ、
single ventricle/Fontan circulationを PHの分類に含めたことは意義が深い。 第3に小児特有の病態である
BPDや CDHなどの Developmental Lung Disordersを3群として分類し、中でも Down症候群を１つの phenotypeと
して取り上げ、多くの因子が PH発症に関与していることを浮き彫りにした。 第4に IPAH/HPAHの肺移植までの姑
息 bridgesとして、 Reversed Potts shuntを提案したことである。成績の芳しくない肺移植へのタイミングや
donorの獲得が難しいこともあり、後負荷軽減による右心機能の改善と心拍出量の保持が可能となる。 ASD
creationに比し効果は期待され、今後は適応の拡大も検討の余地があるように思われる。 以上のポイントに付け
加えて、今後わたしたちがなすべき道標を示してくれている。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

Treatment response and prognosis of pulmonary arterial
hypertension with coincidental congenital heart disease

○高月 晋一 （東邦大学医療センター大森病院 小児科）
Keywords: 肺高血圧, coincidental, 先天性心疾患
 
＜背景＞ Coincidental congenital heart disease（ Co-CHD）に伴う肺動脈性肺高血圧（ PAH）の病態は特発性
PAHに似るが、臨床像や肺血管拡張薬への治療反応性、予後については十分報告されていない。＜目的＞小児およ
び若年成人期に発症した Co-CHDを伴う PAHの臨床像や治療反応性および予後を、特発性 PAHと比較検討した。＜
方法＞ Co-CHD PAHの11例と、特発性 PAHの50例の臨床データを後方視的に検討した。 Co-CHDは、 simple CHDを
伴い PAH発症以前に高肺血流による臨床症状や検査所見がない症例であり、 post-operative PAH症例は除外し
た。治療反応性は診断時と治療1年目の血行動態の変化で検討した。＜結果＞ Co-CHDは ASD（7例）、
VSD（3例）、 PDA（1例）であり、全例女性であった。 CHDを指摘された年齢は生後3ヶ月（1ヶ月-20歳）、
PAH発症年齢は9歳（2-20歳）であり、治療開始時の肺血行動態は、平均 PA圧が69 mmHg（49-100mmHg）、肺血管
抵抗値が26.5 Wood・ m2（9.5-45.4 Wood・ m2）、心係数が3.0 l/min/m2（2.1-3.8 l/min/m2）であり、特発性
PAH（男女比 26:24、発症年齢 9歳 （2-17歳））と同等であった。肺血管拡張薬は、 epoprostenolが5例、
PDE５阻害薬が8例、エンドセリン受容体拮抗薬が7例で、 combination therapyを受けていたのが8例（73％）で
あった。初回カテ－テルにおける急性血管拡張能試験で反応例は認めず、治療開始1年目の血行動態では、平均
PA圧、肺血管抵抗値、心係数は有意な改善を認めなかった（中央値：76 vs 78 mmHg、26.7 vs 27.9 Wood・ m2

、3.1 vs 3.3 l/min/m2）。治療開始から13年（3-19年）の経過観察中に、4例（36％）が死亡、3例（27％）が肺
移植（待機中を含む）を受けており、特発性 PAHに比して移植を回避した生存率は低かった（37% vs 82%、
p=0.04）。＜結論＞ Co-CHDを伴う PAHは発症時の血行動態は特発性 PAHと同等であるが、肺血管拡張薬への反応
性は低く、生命予後は不良であった。
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(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

Hemodynamic definitions at rest/on exercise and
treat/repair at present

○中山 智孝 （高知大学医学部小児思春期医学）
Keywords: 肺高血圧, 小児, 定義
 
肺高血圧の定義は長らく、安静時の mPAP ≧25mmHgが用いられてきたが、2018年の第6回 WSPHでは mPAP ≧
20mmHgへ変更するという提言がなされた。健常者の mPAP上限が20mmHgであること、 mPAP 21-24mmHgの症例（主
に成人の強皮症、慢性肺血栓塞栓症、 COPDでの検討）は≦20mmHgの症例と比較して、低い運動耐容能や高い入院
率・死亡率が根拠とされている。また PAHの定義には、 mPAP ≧20mmHgかつ PAWP ≦15mmHgとともに、肺血管抵
抗(PVR) ≧3Wood Unitsが付加された。現時点では mPAP 21-24mmHgの症例に対する既存薬の効果や安全性に関す
るデータが少なく改めて検証される必要がある。胎児期の生理的に高い PVRは出生後、急速に低下し mPAPは3か
月までに成人と同等レベルに至るため、生後3か月以上の小児でも成人に倣い PHの定義が改変されることに
なった。 PVRについては小児（特に CHD-PAH）では従来から適用されてきた PVRi ≧3Wood Units・ m2が推奨され
ている。運動誘発性 PH（運動時 mPAP≧30mmHg）は病態生理に不確かな部分が多く、第4回 WSPHでは取り消され
た経緯があるが、軽度の肺血管閉塞性病変を有する症例では症状が安静時に乏しく運動時のみ出現し、健常者に
比べ運動に伴う心拍出量増加に対する mPAP上昇の程度が大きく、 PHの早期診断の重要性から第6回 WSPHで運動
誘発性 PHの概念が再検討された。しかし運動時の PAWP測定精度や左心疾患との鑑別など課題もあり、小児での
検討は少ない。短絡性 CHD-PAHでは肺血管閉塞性病変の重症度や可逆性、手術適応を評価する目的で従来から急
性肺血管反応性試験（ AVT）が検討されてきた。 AVTに用いられる薬剤や反応性の定義には統一性に欠き、短絡
閉鎖術後の長期予後との関連にも不明な点が多い。さらに年齢や CHDの種類、併存症や症候群合併など多因子の
影響を受ける。 PVR上昇した CHD-PAHに対する閉鎖術の適応については長期的視点に立って検討すべきである。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

周産期障害と肺発達成長障害に関連する小児肺高血圧の臨床像
○澤田 博文1,2, 三谷 義英1, 淀谷 典子1, 大橋 啓之1, 大下 裕法1,3, 大槻 祥一郎1, 大矢 和伸1, 坪谷 尚季1, 早
川 豪俊1, 丸山 一男1, 平山 雅浩1 （1.三重大学医学部小児科学, 2.三重大学医学部麻酔集中治療学, 3.名古屋市
立大学医学部小児科学）
Keywords: 肺高血圧, 新生児, 気管支肺炎異形成
 
肺高血圧(PH)は、 WHO臨床分類では、 PHの機序により大きく５群に分けられるが、小児の PHでは、周産期の障
害、肺の発達成長障害、および肺低形成の重要性が強調されている。これらに含まれる小児 PHの基礎疾患とし
て、気管支肺異形成（ BPD）、先天性横隔膜ヘルニア（ CDH）、ダウン症候群などの染色体異常が挙げられ
る。当院でのフォローアップ例の臨床像を提示し、課題を検討する。方法： BPD、 CDHに伴う PH例、特異な
PHを呈する左右シャント疾患例について臨床所見を検討する。結果： BPD-PH児では、気道感染、閉塞性睡眠時無
呼吸などにより、乳児期早期に PH急性増悪をきたした。学童期以降の遠隔期には無症状例でも平均肺動脈圧20-
25mmHgの軽度 PHを認めた。 CDH-PHでは、重症例において急性期 PHに対して NO吸入に加え、 epoprostenol、
PDE5阻害剤、 Iloprost吸入を用い管理し、遠隔期では、呼吸器病変による急性増悪を認めた。無症状で肺動脈圧
の上昇のない例でも、患側肺の血管低形成を認め、健側肺の血管閉塞により肺動脈圧は著明に上昇した。両方の
疾患群で、 PDE５阻害剤を中心に治療された。特異な PHを呈する左右シャント疾患例では、肺組織上、肺胞の構
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造異常の合併が高頻度に認められた、術後も20＜ｍ PAP＜25mmHgの軽度肺高血圧が持続した。考察：小児 PHの原
因として、 BPDや CDHなどの肺疾患は先天性心疾患に次ぐ頻度であり10％以上を占める。最近、早産児では学童
期から成人期にも平均肺動脈圧が高いことなど、成人期にも肺循環障害が持続することが相次いて報告されてい
る。 CDHにおいては、肺血管の左右アンバランスは成人期まで持続する可能性がある。今後、成人 PH領域におい
ても、これらの疾患群の意義が問われる可能性があると考えた。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

“肺動脈性”肺高血圧症の境界線は、私達が想像していた以上に
曖昧である ― PAH with overt features of PVOD/PCH
involvement―

○永井 礼子1,2, 佐藤 逸美1, 白石 真大1, 佐々木 大輔1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人1 （1.北海道大学小児
科, 2.東京女子医科大学循環器小児・成人先天性心疾患科）
Keywords: 肺動脈性肺高血圧症, 肺静脈閉塞性疾患/肺毛細血管腫症, 肺血管拡張剤
 
2018年に開催された6th World Symposium on Pulmonary Hypertension (6th WSPH)において、肺動脈性肺高血圧
症（ pulmonary arterial hypertension; PAH）の分類にもいくつかの改訂がなされた。1’群とされていた肺静脈
閉塞性疾患 pulmonary veno-occlusive disease: PVOD/肺毛細血管腫症 pulmonary capillary
haemangiomatosis: PCH「 PVOD/PCH」については1.6群「 PAH with overt features of
venous/capillaries(PVOD/PCH) involvement」、すなわち「 PVOD/PCH の明確な特徴を有する PAH」と修正され
た。これにより“肺動脈性”肺高血圧症が、肺毛細血管病変や肺静脈病変による肺高血圧症とオーバーラップする
ことが明確となったと言える。そしてこれらの病態の重複によって、肺血管拡張剤が無効な（もしくは有害
な）重症 PAHの病態を説明できる可能性がある。しかしながら、各種の PAHに PVOD/PCHが合併しているのかどう
かを見極めるのは、特に小児では非常に困難である。本講演では実際に「 PAH with overt features of
venous/capillaries(PVOD/PCH) involvement」が疑われた小児例とその臨床経過、肺病理像等についてお話した
上で、この病態への対応を提案したいと考えている。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

Complex congenital heart disease in Group 5 PH
○岩朝 徹, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター 小児循環器内科）
Keywords: 肺高血圧, フォンタン, 肺血管拡張薬
 
ニース分類5群に属する PHは、「 PH with unclear and / or multifocal mechanisms」定義され、この中に
complex congenital heart diseaseが分類されている。これに該当する疾患は主に Fontan candidateと、主要体
肺側副血管を伴うファロー四徴・肺動脈閉鎖である。今回 Fontan candidate/Fontan後の患者の肺血管拡張薬の
使用について検討した。 フォンタン患者に対しての肺血管拡張薬の使用は様々な報告がなされており、一部は有
効性が示唆されている。これらを踏まえ当科で2003年(Bosentan販売開始)以後にカテーテル検査を行い、フォン
タンに到達している371例について解析した。54例(14%)で肺血管拡張薬の使用歴が有り、317例は使用していな
い。肺血管拡張薬使用例は有意に年齢層が低年齢であった。肺血管拡張薬使用例では最終テーテル検査時の
CVP(10.8±4.6 vs 9.2±3.3mmHg)・ CI(3.61±0.12 vs 2.85±0.05 L/min/m2)が高値であった。 PVRI(1.38±0.08 vs
1.29±0.03Wood単位・ m2)には差が無く、 SVRが有意に低いため PVR/SVRは有意に高い値(0.081±0.004 vs 0.053±
0.003)であった。使用例の年齢層が低いことによる影響も考えられるが、よりコンディションの悪い症例に投与
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されているとも考えられた。 PVRの高い症例で有効と感じられた症例もあったが、 failed Fontan症例では低い
SVRが更に低下することで病態を悪化させており、投与を中止した。 我々の検討ではフォンタン循環に対する肺
血管拡張薬は、一概によいと言える状況にない。一部の限られた、肺血管抵抗の高い症例で副作用に留意しつつ
使用すべき状況と思われる。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

小児肺高血圧症(PH)の診断と治療：欧州小児肺血管疾患ネット
ワーク(EPPVDN)合意声明2019年改訂版

○Sallmon Hannes1,4, Koestenberger Martin2,4, Hansmann Georg3,4 （1.シャリテ・ベルリン大学病院 小児循環器
部門, 2.グラーツ医科大学 小児科 小児循環器部門, 3.ハノーバー医科大学 小児循環器・集中治療部門, 4.欧州
小児肺血管疾患ネットワーク）
Keywords: 肺高血圧症, 気管支肺異形成, 新生児遷延性肺高血圧症
 
Aim: To define and develop effective, innovative diagnostic methods and treatment options in all
forms of pediatric pulmonary hypertensive vascular disease. 
Methods: Clinical trials, meta-analyses, guidelines, and other articles that include pediatric data
were searched using the term "pulmonary hypertension" and other keywords. Class of recommendation and
level of evidence were assigned based on ESC/AHA definitions and on pediatric data only, or on adult
studies that included ＞10% children or studies that enrolled adults with CHD. New definitions
presented by the World Symposium on PH 2018 were included. 
Results: We generated 10 tables with graded recommendations. The topics include diagnosis,
monitoring, genetics, biomarkers, cardiac catheterization, echocardiography, cardiac MR/chest CT,
associated forms of PH, ICU, lung transplantation, and treatment of pediatric PH. A simplified adult
PAH risk score based on the 2015 ESC/ERS PH guidelines emphasizes particularly the prognostic value
of mean right atrial pressure, cardiac index, WHO functional class, and NT-proBNP. We subsequently
developed a pediatric PAH risk score that needs to be validated in future studies. The evolving
strategy of upfront (or early rapid sequence) combination pharmacotherapy may further improve outcome
of pediatric PAH. A set of specific recommendations on the management of PH in low-income regions was
developed. 
Conclusions: These executive, up-to-date guidelines provide a specific, comprehensive, detailed but
practical framework for the optimal clinical care of children and young adults with PH.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 6:00 PM  Track2)

小児3群肺高血圧症に対する治療内容と効果の検討
○加藤 太一1, 深澤 佳絵1, 山本 英範1, 沼口 敦2, 伊藤 美春3, 齊藤 明子3, 佐藤 義朗3, 内田 広夫4, 早川 昌弘
3 （1.名古屋大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.名古屋大学医学部附属病院 救急科, 3.名古屋大学医学部附属
病院 総合周産期母子医療センター新生児部門, 4.名古屋大学大学院医学系研究科 小児外科学）
Keywords: 肺高血圧症, 横隔膜ヘルニア, 慢性肺疾患
 
【背景】肺高血圧症において、2018年の World Symposiumでは、小児のタスクフォースによって3群すなわち呼吸
器疾患に関連する肺高血圧症（以下 PH）として developmental lung disordersが初めて詳細に記載された。し
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かしながら小児における3群 PH の治療に関してまとまった報告は少ない。【目的・方法】小児の3群 PHに対する
治療とその効果を明らかにするために、2009年1月から2019年12月において当院で治療を行った横隔膜ヘルニア
（以下 CDH）または慢性肺疾患（以下 CLD）の症例を対象とした。染色体異常を有する症例、 PH以外の原因で経
過中に死亡した例を除く19例について両群の治療内容、治療期間、予後を比較検討した。【結果】 CDH群14例、
CLD群5例について解析を行った。 CDH群、 CLD群それぞれの中央値は、在胎週数は37週4日、25週2日
(P＜.05)、出生体重は2631g、670g(P＜.05)、 Apgar1分値 4点、4点(P=0.74)、 Apgar5分値 4点、7点(P＜.05)で
あった。投薬は CDH群でエンドセリン拮抗薬、ホスホジエステラーゼ5阻害剤、ベラプロストの3剤併用4例、2剤
併用3例、単剤8例、 CLD群で、3剤併用3例、2剤併用2例、単剤1例と CLD群で多剤併用が多い傾向があった。1歳
を超えた症例のうち、生後1年で無治療になったのは CDH群12例中４例、 CLD群4例中0例(P=0.51)、経過観察中に
投薬を終了できた症例における投薬期間は CDH群で312日（ IQR 124日、418日）、 CLD群で1177日（ IQR
821日、1185日）であった(P=0.11)。【結語】小児３群 PHにおいては、治療によって投薬を中止しうる症例があ
ることが成人と大きく異なる点であることが明らかとなった。また CDH群に対して CLD群の方が長期の投薬期間
を要する傾向があった。小児の3群 PHは成人とは基礎疾患・臨床像が異なっており、症例の集積を経て、適切な
治療戦略を確立する必要がある。
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シンポジウム | 新しい手術方法の開発

シンポジウム03（ I-S03） 
新しい手術方法の開発「治療から再生へー再生医療の進歩」
座長:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科） 
座長:上野 高義（大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科）
Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:30 AM  Track3
 

 
【基調講演】 Toward next generation of tissue engineered vascular
graftsfor pediatric heart surgery 
○新岡 俊治1,2 （1.Nationwide Children's Hospital, 2.オハイオ州立大学胸部心臓外科） 
小児心不全に対する再生医療の Update 
○平井 健太1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 栄徳 隆裕1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 原
真祐子1, 笠原 真悟2, 王 英正3 （1.岡山大学病院 小児循環器科, 2.岡山大学病院 心臓血管外科,
3.岡山大学病院 新医療研究開発センター 再生医療部） 
In Vivo Tissue-Engineered Vascular Graftを用いた肺動脈形成術の中期成
績 
○中辻 拡興1, 山岸 正明1, 前田 吉宜1, 板谷 慶一1, 藤田 周平1, 本宮 久之1, 神田 圭一2, 夜久
均2 （1.京都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学 心臓血管外
科） 
小児重症心不全に対する再生治療の可能性と未来 
○荒木 幹太1, 上野 高義1, 金谷 知潤1, 奥田 直樹1, 渡邊 卓次1, 富永 佑児1, 石井 良2, 石田 秀
和2, 成田 淳2, 宮川 繁1, 澤 芳樹1 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科, 2.大阪大学
大学院 医学系研究科 小児科） 
トランスレーショナルリサーチとしての心筋再生医療研究 
○馬場 志郎 （京都大学大学院医学研究科 発生発達医学講座 発達小児科学） 
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(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:30 AM  Track3)

【基調講演】 Toward next generation of tissue engineered
vascular graftsfor pediatric heart surgery

○新岡 俊治1,2 （1.Nationwide Children's Hospital, 2.オハイオ州立大学胸部心臓外科）
Keywords: Tissue Engineering, Extracardiac Fonatn, Vascular graft
 
We developed the first tissue engineered vascular graft (TEVG) consisting of a biodegradable scaffold
seeded with bone marrow-derived mononuclear cells (BM-MNCs) for the repair of congenital heart
defects in children and confirmed its significant potential via an initial clinical trial. 25
patients underwent an extracardiac Fontan using TEVG in Tokyo. There was no graft-related mortality.
There was no evidence of aneurysmal formation, graft rupture, graft infection, or calcification. Ten
patients (40%) had asymptomatic graft stenosis. Six of 10 patients underwent successful balloon
angioplasty. Angiographical assessment shows the growth of grafts.Current efforts are aimed at
designing an improved TEVG to address stenosis, the most significant complication observed in our
clinical trial. Based on animal experimental data, we figured out that higher dose cell seeding on
the graft could reduce the stenosis rate in mouse model. We also characterized the prevalence and
nature of thrombosis within our polyester scaffolds, determined whether thrombi degrade or remodel,
and characterized cell infiltration to obtain a better understanding of the early sequence of events
during TEVG remodeling. We have applied new protocol to FDA for the second generation of TEVG,
including a rapid cell seeding technique, administration of Losartan, and higher dose of cell seeding
in 24 patients as Fontan conduits. The carefully designed second clinical trial in USA under the
supervision of the FDA will be started in 2020.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:30 AM  Track3)

小児心不全に対する再生医療の Update
○平井 健太1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 栄徳 隆裕1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 原 真祐子1, 笠原
真悟2, 王 英正3 （1.岡山大学病院 小児循環器科, 2.岡山大学病院 心臓血管外科, 3.岡山大学病院 新医療研究
開発センター 再生医療部）
Keywords: 再生医療, 拡張型心筋症, 細胞移植
 
心臓内幹細胞(CDCs)移植は、欧米では心筋梗塞、筋ジストロフィー、肺高血圧症などの成人症例で臨床試験が多
数報告されている。当院では2011～2015年にかけて小児単心室症に対する CDCs移植の第1/2相臨床研究を計48症
例に対して行い、世界に先駆けて移植に伴う安全性や心機能の向上、特に心機能不良群での予後改善効果を確認
してきた。一方、小児拡張型心筋症(DCM)に対する CDCsの効果は不明であり、かつ再現性が高く臨床病態像を反
映した大型動物の DCMモデルの報告もされていない。 
我々はびまん性冠動脈微小塞栓による新規ブタ DCMモデルを開発し、 CDCs移植による心機能改善、線維化抑制効
果を発揮する有効細胞投与量を決定した。また冠血流を遮断せず CDCs移植を行うことで、有効性を保ちつつ移植
に伴うリスクを低減しうることを見出した。 Exosome分泌抑制物質を使用した CDCsをブタに移植すると同様の治
療効果を示さないことから、 CDCsが分泌する Exosomeを介して内在性心血管細胞の自己修復機能を再活性化させ
ることで、心筋線維化領域の縮小と心機能の向上に寄与することが示唆された。 
一連の前臨床研究成果を踏まえ、2017年より小児 DCMに対する CDCs移植の第1相臨床研究（ TICAP-DCM試験）を
開始した。計5症例で微量の心筋生検組織から培養した CDCsを自家移植し、安全性や有効性を確認した。治癒機
序として、移植する CDCsより分泌される Exosomeに含まれる特定の microRNAの発現量と細胞移植後の線維化抑
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制度との間に有意な相関関係があり、ヒト心筋培養細胞の microRNA過剰発現実験では有意な抗炎症や細胞死抑制
作用を認めた。 
本講演では、ブタ DCMモデルによる前臨床試験から小児 DCMの第1相臨床研究へと繋ぐ CDCs移植の標準治療化を
目指したトランスレーショナルリサーチの概要や小児心不全に対する再生医療の新たな臨床ステージとしての
Exosomeや microRNAを用いた cell free therapyの可能性につき、最新情報を含めて紹介する。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:30 AM  Track3)

In Vivo Tissue-Engineered Vascular Graftを用いた肺動脈形
成術の中期成績

○中辻 拡興1, 山岸 正明1, 前田 吉宜1, 板谷 慶一1, 藤田 周平1, 本宮 久之1, 神田 圭一2, 夜久 均2 （1.京都府
立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 先天性心疾患, 外科治療, 再生医療
 
【目的】我々は生体内組織形成技術に基づき作成した、 in vivo tissue-engineered vascular graft (in vivo-
TEVG)を、小児の主要体肺側副動脈(MAPCA)症例の肺動脈(PA)形成に応用してきた。今回 in vivo-TEVGによる
PA形成の中期成績について検討する。【方法・対象】 MAPCA症例の初回姑息術時にシリコンチューブ製の鋳型を
皮下組織に埋め込み、待機期間を利用し in vivo-TEVGを作成。次回手術時に摘出、 in vivo-TEVGをパッチと
し、 PA形成に使用。術後造影 CTで、 PA形態を評価した。2014年7月から2020年1月に、 in vivo-TEVG による
PA形成を行なった MAPCA症例4例を対象とした。またうち2例は、使用した in vivo-TEVGの余った組織片を用
い、組織学的評価および力学的特性を評価した。【結果】 in vivo-TEVG鋳型埋め込み時の年齢、体重の中央値は
それぞれ1.5歳(1-4歳)、8.7kg(中央値7.3-15.4kg)。男児2例、女児2例。いずれも unifocalization(UF)後の吻合
部狭窄部の拡大に対して in vivo-TEVGを使用し PA形成術を施行。段階的手術時に2例で in vivo-TEVGによる
PA拡大形成術施行。うち1例で直後の CT瘤化・再狭窄なし。もう1例で術後気管支の圧迫による再狭窄(術後
6ヵ月)を認め、再度 in vivo-TEVGによる PA形成術を施行、術後狭窄なし。根治術時に2例で in vivo-TEVGによ
る PA形成術施行。2例(術後6ヵ月、4年)とも瘤化・再狭窄なし。組織学的評価では in vivo-TEVGの表面は平
滑、主にコラーゲン線維とわずかな線維芽細胞で構成され、弾性線維や平滑筋細胞は認めず。壁厚は平均200μ
mであった。力学的特性は縫合糸保持強度は平均2.26N、破裂圧力は平均3057mmHg。【考察】周囲組織の圧迫によ
る再狭窄例を1例認めたが、 in vivo-TEVGによる PA形成術の中期成績は良好であった。 in vivo-TEVGは力学的
特性からも肺動脈形成に安全に使用できることが示された。多段階手術が必要となる先天性心疾患において、 in
vivo-TEVGは自己心膜の代替組織となりうる。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:30 AM  Track3)

小児重症心不全に対する再生治療の可能性と未来
○荒木 幹太1, 上野 高義1, 金谷 知潤1, 奥田 直樹1, 渡邊 卓次1, 富永 佑児1, 石井 良2, 石田 秀和2, 成田 淳2

, 宮川 繁1, 澤 芳樹1 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科, 2.大阪大学大学院 医学系研究科 小児
科）
Keywords: 小児重症心不全, 再生治療, 筋芽細胞治療
 
現在,重症心不全(HF)に対する最終治療は心臓移植であるが,その限界により次世代治療が研究されはじめて久し
い.しかし,臨床応用されている治療は少なく,更なる発展が望まれている.我々は再生治療に注目し,筋芽細胞
(MC)のサイトカイン効果による血管新生や幹細胞集積を軸とした HF治療を橋渡し研究にて証明し,保険治療にま
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で到達した.その中で拡張型心筋症(DCM)患者にも効果がある事に注目し,小児 HFへの適応拡大の為,小児 DCM患者
4例に MC治療を行った.その結果,1例は心臓移植を行ったが,残り3例は治療後の心機能の改善,又は維持を認め1年
以上に渡り外来管理中である.MC治療に反応する responderの存在は我々の経験から明らかであり,今後は更に症
例を積み重ね responderの条件を明確にし,小児 HFへ応用していきたい. 
一方,現在先天性心疾患(CHD)患者のほとんどが成人期に達するが,その解剖や遺残病変等による右心不全の合併が
生命予後を悪化させるとされている.原因として,右室心筋への長期の圧,容量負荷により,慢性的な心筋虚血が細
胞機能障害をもたらしていると考えられている.このメカニズムを鑑みても,右心不全を伴う CHD患者にも MC治療
は有効であると考えられ,圧負荷右心不全モデルを用いた前臨床試験を行い,心筋細胞の肥大抑制作用,血管新生作
用,及び右室機能の改善を示した.この結果を基に右心不全に対する MC治療の臨床試験を計画中である. 
我々は更なる効果を期待し,iPS細胞から誘導した心筋細胞による再生医療研究も行っており,移植された iPS細胞
由来心筋細胞のホスト心筋との電気的同期などを証明した.この事から,MC治療のサイトカイン補充療法を更に発
展した効果も期待される為,CHD合併 HF患者に対する臨床応用にむけた前臨床試験を開始している. 
【まとめ】 
小児 HFに対する新たな治療戦略としての再生治療は,まだ研究段階を脱していないが,大いなる可能性を秘めてお
り,今後更なる発展が望まれる.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 9:30 AM  Track3)

トランスレーショナルリサーチとしての心筋再生医療研究
○馬場 志郎 （京都大学大学院医学研究科 発生発達医学講座 発達小児科学）
Keywords: 心筋再生, 再生医療, トランスレーショナルリサーチ
 
心筋再生医療は心不全に対する細胞移植療法に端を発し、現在 各疾患病態研究や創薬開発に発展している。これ
ら研究は日進月歩であり、臨床応用へはあと一歩のところまで到達したが、実際 臨床応用には未だ超えるべき問
題がある。我々の研究室では、胚性幹細胞（ ES細胞）、精巣幹細胞（ mGS細胞）、人工万能細胞（ iPS細胞）を
使用し一貫して臨床応用につながる基礎研究を継続してきた。今回、その結果の一部と今後の発展について発表
する。 研究室立ち上げ当初、 ES細胞を用いた心筋細胞分化と移植による心筋症改善について心筋症モデルマウ
スを用いた実験で証明した。 mGS細胞を使用した実験においても、分化心筋細胞を心筋梗塞モデルマウスに移植
することで心機能改善を証明した。この in vitroの心筋分化は、マウス ES, iPS細胞ではヒストン脱アセチル化
酵素阻害によってより効率的に分化することが判明し、有効な細胞治療について報告した。心筋分化だけでな
く、心筋症の心不全発症機序についても、マウス心筋細胞を用いた実験ではミトコンドリア機能の抑制によって
起こることが証明され、心不全の発症の初期から治療介入が可能である可能性を示唆した。近年は、デュシェン
ヌ型筋ジストロフィー iPS細胞を用いた心不全発症・進展機序を細胞内カルシウム変化やオートファジー含めた
細胞死の研究で臨床応用に近づく治療法開発を行っている。同様に家族性心筋症発症家系から得た iPS細胞の研
究も行っており、遺伝子異常が心筋分化初期段階から影響を及ぼしている可能性について証明しつつある。それ
とは別に致死性遺伝性不整脈疾患である QT延長症候群 iPS細胞を用いた新規検査方法の開発にも成功し、本疾患
の診断方法を補助できる新しいプロトコルを作成中である。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー3（ I-LS03） 
小児循環器疾患におけるインターベンション治療医の役割と取り組み
座長:富田 英（昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター 教授） 
スポンサード:日本ストライカー株式会社
Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track3
 

 
大学病院におけるインターベンション治療医の役割と術者育成の取り組み 
○馬場 志郎 （京都大学医学部附属病院 小児科） 
地域基幹病院におけるインターベンション治療医の役割と術者育成の取り
組み 
○安田 和志 （あいち小児保健医療総合センター 循環器科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track3)

大学病院におけるインターベンション治療医の役割と術者育成
の取り組み

○馬場 志郎 （京都大学医学部附属病院 小児科）
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track3)

地域基幹病院におけるインターベンション治療医の役割と術者
育成の取り組み

○安田 和志 （あいち小児保健医療総合センター 循環器科）
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会長要望セッション | 純型肺動脈閉鎖症

会長要望セッション01（ I-YB01） 
純型肺動脈閉鎖症に対する内科的・外科的治療戦略
座長:芳村 直樹（富山大学医学部 第1外科） 
座長:星野 健司（埼玉県立小児医療センター 循環器科 ）
Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track3
 

 
純型肺動脈閉鎖における冠動脈右室瘻の分類 
○栄徳 隆裕1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 今井 祐喜1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 平
井 健太1, 笠原 真悟2, 小谷 恭介2 （1.岡山大学大学院医歯薬総合研究科 小児循環器科, 2.岡山
大学大学院医歯薬総合研究科 心臓血管外科） 
当院における PA,IVSに対する積極的 PTPVへの取り組み 
○吉井 公浩1, 佐藤 純1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川 浩1, 野中 利通2, 櫻井 寛久2, 櫻井 一2

, 大橋 直樹1 （1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こども
ハートセンター 心臓血管外科） 
新生児三尖弁輪径を基準にした純型肺動脈閉鎖・重症肺動脈弁狭窄症に対
する治療法の選択：25年の中期成績をもとに 
○三木 康暢1, 田中 敏克1, 堀口 祥1, 林 賢1, 久保 慎吾1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 小川 禎治1

, 富永 健太1, 城戸 佐知子1, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器科, 2.兵庫県立こども
病院 心臓血管外科） 
純型肺動脈閉鎖の長期予後：積極的二室修復とその遠隔期再介入 
○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 松田 健作2, 藤
本 智子2, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
純型肺動脈閉鎖症における one and one-half repairの役割～フォンタン
関連臓器障害を予防しうるか～ 
○齋藤 寛治1, 齋木 宏文1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳
一2, 猪飼 秋夫2,3, 小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外
科学講座, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
純型肺動脈閉鎖症に対する Fontan術後成績 
○小田 晋一郎, 中野 俊秀, 安東 勇介, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜
也, 角 秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
純型肺動脈閉鎖術後の成人期予後についての検討 
○杜 徳尚1, 小谷 恭弘2, 赤木 禎治1, 黒子 洋介2, 馬場 健児3, 大月 審一3, 笠原 真悟2, 伊藤
浩1 （1.岡山大学 循環器内科, 2.岡山大学 心臓血管外科, 3.岡山大学 小児循環器科） 
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純型肺動脈閉鎖における冠動脈右室瘻の分類
○栄徳 隆裕1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 今井 祐喜1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 平井 健太1, 笠原
真悟2, 小谷 恭介2 （1.岡山大学大学院医歯薬総合研究科 小児循環器科, 2.岡山大学大学院医歯薬総合研究科 心
臓血管外科）
Keywords: 冠動脈右室瘻, 純型肺動脈閉鎖, 予後
 
【背景】 PA-IVSにおける冠動脈右室瘻 RV to coronary fistula(CAF)は予後不良因子として知られる。段階的
decompressionにより CAFが消退する症例を経験する一方、 CAFが原因で心不全や突然死を起こす症例もおり、早
期に予後を予測することは有用である。【目的】 CAFの好発部位や予後不良因子を明らかにしたい。【対象と方
法】当院にて PA/IVSと診断された103例のうち、 RV造影にて逆行性に冠動脈が造影された症例を CAFありと定義
した。現在画像を確認可能な41症例を対象とし、各症例の CAFを(1)CAFと右室との交通形態、(2)CAFと右室との
交通部に狭窄があるか巨大な交通か、(3)右室減圧術を受けた場合 CAFが減少したか、(4)減圧術を受けられない
理由と予後 について分類した。【結果】(1)交通部位は RCA-RV単独7例、 LCA-RV単独6例、 RCA-RVかつ LCA-
RV両方23例、単一冠動脈または一側途絶5例であった。(2)右室との交通部に狭窄がある症例は34例(83%)で、1例
のみ死亡していた。右室との交通に狭窄が無く巨大な交通を有する症例は7例(17%)で、2例に fistula
ligationが施行されいずれも生存、残る5例は死亡していた。(3)30例が右室減圧術を受け、減圧に成功した28例
は全例生存し、うち27例は RVGにて冠動脈が描出されなくなった。減圧術を行ったが RV-PA間が再度閉鎖した2例
のうち1例は突然死した。(4)右室減圧が受けられない理由は、右室流出路が欠損した8例(うち4例死亡50%)と、流
出路はあるが PAとの接点が小さすぎるため減圧術が難しいと判断された3例(3例とも生存)であるが、後者は減圧
の機会を伺っている。【結語】 CAFは RVとの交通が巨大な症例は予後不良であり、形態が許せば ligationを考
慮すべきである。右室流出路欠損症例、減圧に成功しなかった症例が予後不良であった。 CAF-RV交通部に狭窄が
ある症例は生存率が高く、右室減圧術により CAFが減少する症例を多く経験した。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track3)

当院における PA,IVSに対する積極的 PTPVへの取り組み
○吉井 公浩1, 佐藤 純1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川 浩1, 野中 利通2, 櫻井 寛久2, 櫻井 一2, 大橋 直樹1

（1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセンター 心臓血管外
科）
Keywords: PA,IVS,PTPV,BVR
 
【背景】当院における PA,IVSに対する治療戦略は2013年より肺動脈弁が膜様閉鎖で右室依存性冠循環(RVDCC)で
ない場合、積極的に経皮的肺動脈弁形成術(PTPV)を施行し乳児期早期より順行性血流を確保して RV
rehabilitationを行っている。【目的】積極的 PTPVによる RV rehabilitation効果について検討【方法】2013年
1月から2020年1月までに当院で出生、または新生児搬送された PA,IVS全22症例を PTPV群 (P群) 14例と非
PTPV群 (NP群) 8例 (RVDCC 5例うち全冠動脈孔閉鎖2例、 PDA high flow1例、 PTPV不成功2例)に分けて後方視的
に解析した。【結果】三尖弁輪径は P群71.7±19.0 % of N (中央値 67.5% : 39% - 109%)、 NP群47.8±31.0 % of
N (中央値 41.5 % : 20 % - 112 %) 、 RV volumeは P群77.1± 35.7 % of N (中央値 73 % : 20 % - 154 %)、
NP群66.7± 59.9 % of N (中央値 39 % : 8.7 % - 165 %)でいずれも両群間で有意差はなかった。(三尖弁輪径 p
0.129、 RV volume p 0.376) P群の乳児期手術介入は mBT shunt + PDA ligation 7例、 PDA ligation 1例、 RV
overhaul+RV patch拡大 1例、非介入 5例、最終的に2心室修復 (BVR) 13例、単心室修復 (UVR) 1例で BVR到達率
は92.8 %であった。 NP群は mBT shunt + PDA ligation 5例、肺動脈弁切開 + PDA ligation 2例、術前死亡
1例、最終的に BVR 2例、 UVR 3例、死亡3例で BVR到達率は25%であった。【考察】 RVが小さくとも RVDCCでな
ければ、 PTPVする事で BVRの道が開かれる事がわかった。当院の治療方針として PTPVは BVRへの足掛かりのみ
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ならず、 UVRに進んでも高圧 RV内の血栓形成や LVへの影響 (拡張障害、流出路障害)を懸念し積極的に施行して
いる。一方 UVR (RVDCCによる PTPV非施行)の高圧 RVに対しての三尖弁への対応は検討課題である。【結語】
PA,IVSに対して積極的に PTPVを施行して乳幼児早期より RV rehabilitationを行い、多くの症例が BVRに到達す
る事ができた。
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新生児三尖弁輪径を基準にした純型肺動脈閉鎖・重症肺動脈弁
狭窄症に対する治療法の選択：25年の中期成績をもとに

○三木 康暢1, 田中 敏克1, 堀口 祥1, 林 賢1, 久保 慎吾1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 小川 禎治1, 富永 健太1,
城戸 佐知子1, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器科, 2.兵庫県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 三尖弁輪径, 新生児
 
【背景】純型肺動脈閉鎖では三尖弁輪径、右室容量から治療が選択されることが多い。新生児期では三尖弁輪径
と右室容量は相関し、経時的に三尖弁輪径は大きく成長しない報告がある。開放制限を伴う例も認めるが、右室
の inflowとしての弁輪径は治療法の最重要な因子であると考えられる。 
【方法】1996年から2020年の25年間に当院で治療を行った純型肺動脈閉鎖および重症肺動脈弁狭窄症60例を対象
とし、治療法・予後の検討を行った。また後方視的に心エコーによる新生児期の三尖弁輪径と治療法の関係を検
討した。フォロー中断の2例は除外した。 
【結果】観察期間は中央値104か月（ IQR 62－213か月）で、1,5,15年生存率は96%, 95%,95%であった。 Inter
stageに3例（5%）死亡を認めた。遠隔期死亡、 Conversionは0例であった。2, 1.5, 1心室修復、待機中はそれぞ
れ 29（53%），6（11%），12(22%)，8/55(14%)例であった。最新の観察時は NYHA1 50/55例 (91%)であった。1心
室修復の選択は、筋性閉鎖や右室依存性冠循環6/8例、三尖弁の著明な開口不良2/8例であった。2心室と1.5心室
修復術は1か月（0－24か月）、38か月（31-44か月）で行われた。2群の比較では、三尖弁輪径 Zスコア -0.36（-
0.97－+1.29） vs -5.22（-5.9－-3.4）、正常の99.9%（91－116%） vs66.6%（63－78%）と有意差を認めた。
ROC解析では三尖弁 Zスコア -2.63、正常の86%が2心室と1.5心室の cut off値であった。 
【考察】新生児期の三尖弁輪径から将来の治療法をおおよそ推測できる。三尖弁の開放制限のある例では上記よ
りも基準をあげ、また1.5心室修復では体格の成長に伴い下大静脈血流の割合が増えることも考慮した治療法の選
択が望まれる。
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純型肺動脈閉鎖の長期予後：積極的二室修復とその遠隔期再介
入

○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 松田 健作2, 藤本 智子2, 落合
由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: 右室低形成, 肺動脈弁形成術, 成人先天性心疾患
 
【背景】純型肺動脈閉鎖症（ PAIVS）は右室容積と右室依存性冠循環の有無によりその治療計画は単心室循環・
One and a half（1.5室）循環・二室循環に大別される。右室容積＞60％対正常と右室非依存性冠循環であれば積
極的な二室修復を基本方針としてきたがその遠隔期に再介入を必要とする症例も散見される。 
【方法】1986年以降治療した PAIVS（僅少順行性血流の critical PSを含む）110例中、観察可能だった96例の生
存率・遠隔再介入率を検討した。 
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【結果】 P弁輪径4.9mm（1.0―9.6）： Z値-3.30（-15.15―1.83）、 T弁輪径10.1mm（4.4―18.2）： Z値-
0.70（-4.65―2.33）、 RV拡張末期容積33.9ml/m2（1.0―128.6）：91％対正常値（3―350）であった。右室冠動
脈瘻は35％、右室依存性冠循環は15％に合併した。初期方針で二室修復とした63例中、カテーテル治療55例、外
科治療8例であった。二室修復到達58例（95％）、1.5室修復3例、外科周術死2例だった。初期方針で単心室修復
とした32例中、 Fontan術到達16例（48％）、 Fontan術待機6例、 Fontan術待機中死亡9例、二室修復変更1例
だった。観察期間720人年において1年、10年、20年生存率は二室群：93％、93％、93％および単心室
群：79％、67％、67％であり（ P＜0.001）、単心室群では Fontan到達までの死亡が多く、また遠隔死1例（
PLE）を経験した。10年、20年再介入回避率は二室群：41％、29％および単心室群：72％、72％と二室群では遠隔
期の再介入が多かった（ P＜0.001）。二室群の遠隔期再介入は肺動脈弁置換2例、右室流出路形成1例、心房中隔
欠損閉鎖6例であり、 P弁輪径 Z値（ HR0.77、95％信頼区間0.61―0.96）がリスク因子であった。単心室循環の
遠隔期再介入はカテーテル治療2例であり有意なリスク因子はなかった。 
【考察】二室修復では高い生存率を維持するが、遠隔期において繰り返す肺動脈弁形成が必要であったり予期せ
ぬ心房間短絡への対応を必要とした。
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純型肺動脈閉鎖症における one and one-half repairの役
割～フォンタン関連臓器障害を予防しうるか～

○齋藤 寛治1, 齋木 宏文1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 猪飼 秋夫2,3

, 小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科学講座, 3.静岡県立こども病院
心臓血管外科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 心不全, 拡張機能
 
背景：純型肺動脈閉鎖症 (PAIVS)の修復形態は右心系低形成の程度によって異なる。 Fontan循環遠隔期に末梢臓
器障害を発症することが明らかとなり、血行動態的にメリットが少ないことが指摘されてきた one and one-half
repair (1+1/2)に長期的利点があるかもしれない。1+1/2修復の血行動態的利点を検討する。方法：当院で最終修
復形態に至った PAIVS 26例の血行動態指標を術後評価カテーテル検査50回および周術期超音波検査データから解
析する。結果：フォローアップカテーテルの年齢 (median, IQR)は2心室 (BVR: N=23, 1.5, 0.7-4歳)、フォンタ
ン （ Fontan: N=10, 16, 11-26歳）、 1＋1/2 (N= 17, 10, 7-16歳)であった。二心室症例と比較し、 Fontanお
よび1+1/2で心拍出量 (CI: 3.2±0.7, 2.1±0.5＊, 2.5±1.0)が低く、上大静脈圧 (SVC: 5.9±1.8, 11.0±1.2*,
9.9±4.6* mmHg)、下大静脈圧 (IVC: 5.8±1.7, 11.0±1.5*, 7.5±2.1# mmHg)が高かった。また二心室症例と比較し
1+1/2症例では右室拡張末期圧 (RVEDP: 6.6±3.4, 11.5±3.5 mmHg, p= 0.0010)が高かった。統計学的に年齢差を
補正しても1+1/2は BVRと比較し IVC圧および RVEDPは有意に高値を示した。個別の観察では BVRおよび1+1/2症
例で経時的に IVC圧および RVEDP、血漿心房ナトリウムペプチド (HANP)が低下する傾向が認められた。
BVR、1+1/2は Fontan症例と比較し僧帽弁輪拡張早期運動速度 e’、 E/A ratioが保たれ、左室機能にも差異があ
る可能性が示唆された。(*: p＜0.01, #: p＜0.05, as compared with BVR)結論：1+1/2修復で修復された症例は
前負荷を動員することで IVC圧、 RVEDPを上昇させ、心拍出量を代償し、その結果、 IVC圧は BVRよりも高
く、静脈うっ血の観点からは Fontan循環に近い。しかし経時的に BVR症例同様 IVC圧、 RVEDPが低下する傾向が
あり、 Fontan循環に関連する遠隔期末梢臓器障害を回避できる可能性がある。
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純型肺動脈閉鎖症に対する Fontan術後成績
○小田 晋一郎, 中野 俊秀, 安東 勇介, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角 秀秋
（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: PAIVS, Fontan, 遠隔成績
 
【目的】純型肺動脈閉鎖(PA-IVS)患者の Fontan術後成績を検討した. 【対象と方法】1983-2019年まで PA-IVSに
対する単心室手術の76例(67％)を対象とした(その他術式二心室手術(n＝31, 27％), 1+1/2心室手術(n＝7, 6％
)). 単心室群のグレン手術前三尖弁輪 z-scoreは-2.9±1.8であった. Fontan手術時年齢中央値(IQR)は3.4(2.7-
4.5)歳, 体重は12(11.3-13.5)kgであった. 三尖弁閉鎖(± fenestration)による RV exclusionは22％であった.
右室依存性冠動脈は19％であった. 主な投薬内訳はワーファリン99％, アスピリン92％, ACE-I/ARB 92％, βブ
ロッカー27％であった. 術後観察期間は10.3(3.5-13.9)年であった. 【結果】全例生存し, Fontan循環破綻も認
めなかった. BNP値は8.1(5.8-20.4)pg/mlであった. 術後カテーテル検査では IVC圧:9(8-10)mmHg, LVEDP:6(4-
8)mmHg, LVEF:60.7(56-65.5)％, SaO2:95(94-95.8)％であった. 心エコー検査による TR-PGは RV exclusionの有
無で12(1.4-48.6) vs 83.8(56.3-124)mmHg (p＝.008)であった. 運動負荷心電図検査では max HR％ N:94.0±
12.9％, max VO2％ N:81.9±17.3％であった. 術後続発症は不整脈3例, 脳梗塞1例, 脳出血1例, 卵巣出血1例に認
めた. 肝エコー検査による肝辺縁鈍, 実質粗造, 表面不整はそれぞれ55％, 18％, 2％であった. 【結論】術後抗
凝固と心血管保護療法を積極的に実践した PA-IVSの Fontan術後成績は良好であった. RV exclusionは右室の減
圧に有用であった. 肝障害についてはさらなる遠隔期の検討が必須である.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track3)

純型肺動脈閉鎖術後の成人期予後についての検討
○杜 徳尚1, 小谷 恭弘2, 赤木 禎治1, 黒子 洋介2, 馬場 健児3, 大月 審一3, 笠原 真悟2, 伊藤 浩1 （1.岡山大学
循環器内科, 2.岡山大学 心臓血管外科, 3.岡山大学 小児循環器科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 成人先天性心疾患, 予後
 
背景：修復術後の純型肺動脈閉鎖（ PA-IVS）の成人期の予後についてのデータはほとんど存在しない。今回、当
施設での成人期 PA-IVSの臨床経過について、その根治術の種類ごとに検討した。方法：当院に通院歴のある58例
の PA-IVSのうち、2003年から2018年に通院歴のある16歳以上の32例を対象とした。臨床経過、手術歴、血液検
査、心エコー図指標、心電図指標を診療録より収集した。結果：16歳から観察を開始し、最終観察時の年齢の中
央値は23.7歳（ IQR：20.1ー27.0歳）であった。16歳の時点で二心室修復術（ BVR）後は24例、1.5心室修復術
（1.5VR）後は3例、一心室修復術（ UVR）後は5例であった。中央値7.7年（ IQR：4.1ー11.0年）の観察期間
で、1例の BVRが突然死し、6例（ BVR 4例、1.5VR 1例、 UVR 1例）が心不全を発症した。不整脈は全て上室性頻
脈で5例（ BVR 3例、1.5VR 1例、 UVR 1例）に認めた。10例で再手術を要し、うち4例は BVRから1.5VRへの
take-down、3例が TCPC conversionであった。16歳からの5年・10年の生存率は96.2％と96.2％、心不全回避率は
84.6％と78.1％、不整脈回避率は88.7％と75.9％、再手術回避率は77.5％と68.1％であった。結語：成人に到達
した PA-IVS修復術後の症例の生存率は比較的良好であるものの、心血管合併症の頻度は高く、注意深い経過観察
を要する。
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第34回不整脈勉強会

第34回不整脈勉強会（ I-HRS）
Sun. Nov 22, 2020 6:30 PM - 8:30 PM  Track3
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(Sun. Nov 22, 2020 6:30 PM - 8:30 PM  Track3)
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Special Lecture

Special Lecture（ I-SPL） 
Historical Perspectives and Update in Transcatheter Pulmonary Valve
Therapies for RVOT disease
座長:富田 英（昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Sun. Nov 22, 2020 8:30 AM - 9:30 AM  Track4
 

 
Historical Perspectives and Update in Transcatheter Pulmonary Valve
Therapies for RVOT disease 
○John P. Cheatham  
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(Sun. Nov 22, 2020 8:30 AM - 9:30 AM  Track4)

Historical Perspectives and Update in Transcatheter
Pulmonary Valve Therapies for RVOT disease

○John P. Cheatham 
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会長要望セッション | 右室流出路

会長要望セッション02（ I-YB02） 
右室流出路再建：インターベンションと外科治療
座長:櫻井 一（中京病院 心臓血管外科） 
座長:杉山 央（聖隷浜松病院 小児循環器科） 
コメンテーター:John P. Cheatham（ Nationwide Children's Hospital &The Ohio State University）
Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4
 

 
Fallot四徴心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換術時における右室拘束性障
害 
○富永 佑児, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 澤 芳樹 （大阪大学
医学系研究科 心臓血管外科学） 
4D flow MRIでの血行動態評価に基づく成人期右室流出路再治療介入 
○板谷 慶一1, 山岸 正明2, 前田 吉宣2, 藤田 周平2, 本宮 久之2, 中辻 拡興2, 森地 裕子1, 瀧上
雅雄3, 中西 直彦3, 的場 聖明3, 夜久 均1 （1.京都府立医科大学 心臓血管外科・心臓血管血流解
析学講座, 2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科, 3.京都府立医科大学 循環器内科） 
Primary Outcomes of The Harmony Transcatheter Pulmonary Valve
Pivotal Trial 
○藤本 一途1, 坂口 平馬1, 神崎 秀明2, 小林 順二郎3 （1.国立循環器病研究センター 小児循環
器内科, 2.国立循環器病研究センター 心不全科, 3.国立循環器病研究センター 心臓血管外科） 
右室流出路導管狭窄に対する経皮的ダブルバルーン拡大術の効果 
○高梨 浩一郎, 金 成海, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦
（静岡県立こども病院 循環器科） 
当院における湾曲型小口径 Nunn弁付き導管による右室流出路再建術の中期
成績 
○村上 優, 大嶋 義博, 松久 弘典, 日隈 智憲, 松島 峻介, 長谷川 翔大, 和田 侑星 （兵庫県立
こども病院） 
右室流出路再建における bulging sinus付き fan-shaped ePTFE valved
conduit 1788本の遠隔成績（本邦65施設共同研究） 
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小
児医療センター 小児心臓血管外科） 
脱細胞化ホモグラフトを用いた右室流出路再建術の検討 
○小野 正道1, ホラ ユルゲン1, ハグル クリスチャン2, ボティッヒ ディトマ3, ザリコシュ ザミ
ア3, ハベリッヒ アクセル3 （1.ドイツ心臓センターミュンヘン 小児心臓外科, 2.ミュンヘン大
学 心臓外科, 3.ハノーファー医科大学 胸部心臓血管移植外科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4)

Fallot四徴心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換術時における右
室拘束性障害

○富永 佑児, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 澤 芳樹 （大阪大学 医学系研究科 心
臓血管外科学）
Keywords: 右室拘束性障害, ファロー四徴症, 肺動脈弁置換術
 
[背景]右室拘束性障害の指標の一つとして,肺動脈の拡張末期順行性血流(EDFF)を用いた報告が見られる.今
回,EDFFを用い,Fallot四徴(TF)心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換術(PVR)において右室拘束性循環動態の術前右
心機能の特徴と術後経過への影響を評価した.[対象,方法] 2003から2018年に当院で TF心内修復術後に PVRを施
行した43例(severe PS症例を除く)を対象とした.EDFFは,心エコーまたは MRIにて術前に評価した.PVRは生体弁も
しくは脱細胞弁を用い,術前に心房性不整脈(発作性心房細動,心房粗動,心房頻拍)を認めた14例で Maze手術を併
施した.PVR前に EDFFを認めた rRV群と認めなかった N群に分け,生存率,心房性頻脈性不整脈(発作性心房細動,心
房粗動,心房頻拍)の有無,右心機能を比較検討した.[結果]rRV群は19例,N群は24例で,N群の1例を非心臓疾患にて
PVR後10年で失った. 再 PVRは,rRV群で1例(術後5年 ARに対する AVR時),N群は2例(術後3年 ARに対する AVR時,術
後13年で IE治療時)に施行し,生体弁機能不全による再 PVRはなかった.ICR時年齢は rRV群4.6±4.4(平均値±標準
偏差)vsN群3.3±2.8歳(p=0.3).PVR時年齢は38±14vs32±11歳(p=0.13).interval期間は33±10vs28±10年
(p=0.15).PVR後観察期間は5.1±3.2vs8.2±3年(p=0.003).術前の
RVEDVI(p=0.84),RVEDP(p=0.46),RVAI(p=0.29),meanRAP(p=0.72),RVSP(p=0.82),肺動脈弁圧格差(p=0.29),術後1年
の RVEDVI(p=0.38)に差は認めなかった.術前 RVESVI(104±24vs86±30ml/m2,p=0.039)と RVEF(36±9vs46±
10%,p=0.039),術後1年の RVESVI(76±24vs58±18ml/m2,p=0.018)には有意な差を認めた.また,術前心房性不整脈の発
生頻度は変わりなかった(6/19例 vs8/24例,p=1.0)が,術後の心房性不整脈発症は残存群で多く(5/19例
vs0/24例,log-rank p=0.0027), PVR後4.7±4.8年で発症を認めた.[まとめ]PVR前に右室拘束性障害が示唆される症
例では術前後の RVESVIが大きく,術後心房性不整脈の発症が多かった.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4)

4D flow MRIでの血行動態評価に基づく成人期右室流出路再治
療介入

○板谷 慶一1, 山岸 正明2, 前田 吉宣2, 藤田 周平2, 本宮 久之2, 中辻 拡興2, 森地 裕子1, 瀧上 雅雄3, 中西 直
彦3, 的場 聖明3, 夜久 均1 （1.京都府立医科大学 心臓血管外科・心臓血管血流解析学講座, 2.京都府立医科大学
小児心臓血管外科, 3.京都府立医科大学 循環器内科）
Keywords: 右室流出路再建, 4D flow MRI, 右心系血行動態
 
【背景】右室流出路の遠隔期再治療介入は肺動脈弁狭窄(PS)や肺動脈弁逆流(PR)に分けて考えることは難し
く、一弁付きパッチが半閉鎖位で固定されていたりし、収縮期の狭窄と拡張期の逆流を合併することもまれでな
く、考え方を難しくしている。我々は右心機能と血行動態の系統的な評価として4D flow MRIを用いて心内修復後
の右室流出路再治療の効果を検討した。【方法】右室流出路に介入がなされた心内修復後遠隔期に PSまたは
PRを来した46症例で4Dflow MRIを施行。年齢28.5±10.5歳でファロー四徴症類縁疾患術後30例、 Ross/Ross-
Konno後7例、大血管転位症術後5例、その他4例。うち29例が生体弁肺動脈弁置換(N=7)または ePTFE三弁付導管で
の流出路再建(N=22)を行い、15例が術後4D flow MRIを行った。評価項目は MRIでの拡張/収縮末期右室容積係数
(RVEDVI/ESVI)、逆流率、心係数およびエネルギー損失(EL)に加え心電図での QRSと血液検査での BNPを加え
た。【結果】 PR12例、 PS14例、 PSR合併を20例に認めた。逆流率は右室容積(RVEDVI/ESVI)と相関
(R=0.72/0.67, P＜0.0001)し、 QRS幅は EDVI(R=0.32, P=0.03)よりも ESVI (R=0.44, P=0.002)により相関し
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た。逆流が大きく低心機能に至った症例では ELは低値で、 BNPは CI (R=-0.40, P=0.007)と RVESVI (R=0.31,
P=0.04)にのみ相関した。再手術例では三尖弁形成(N=8)、 Maze（ N=4)、大動脈弁形成/置換(N=4)を合併手術と
して行っており、術後有意な右室容積の減少(RVEDVI/ESVI:109.5±59.2/57.1±29.9から69.6±18.2/33.1±12.5
ml/m2, P=0.02/0.01)と BNP低下(77.0±81.0から31.6±11.5 pg/ml, P=0.04)を認めたが、 ELの低下(6.76±2.93か
ら2.16±1.02 mW, P＜0.0001)が顕著であった。【結語】4D flow MRIでは PSR合併例でも収縮期の後負荷と拡張期
の前負荷を ELの絶対値で評価可能で、 EL index 3.0 mW/m2と EL/CO 1.0以上は再治療介入の適応を積極的に考
慮しても良いと考えられた。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4)

Primary Outcomes of The Harmony Transcatheter Pulmonary
Valve Pivotal Trial

○藤本 一途1, 坂口 平馬1, 神崎 秀明2, 小林 順二郎3 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循
環器病研究センター 心不全科, 3.国立循環器病研究センター 心臓血管外科）
Keywords: transcatheter pulmonary valve implantation, pivotal trial, self-expandable valve
 
Background: Harmony transcatheter pulmonary valve (TPV), a self-expandable, porcine pericardial
valve, was designed to accommodate the larger right ventricular outflow tract (RVOT) of patients with
congenital defects who develop severe pulmonary regurgitation (PR) after surgical repair. It is
available in 22 and 25 mm. An Early Feasibility Study (EFS) of the 22-mm has shown favorable
performance through 3 y.Methods: Harmony TPV Pivotal Trial, a prospective, nonrandomized study, is
being conducted at 12 sites in the US, Canada, and Japan. Inclusion criteria include severe PR on
echocardiography or PR fraction ≧30% by magnetic resonance imaging (MRI) and an indication for
surgical placement of a right ventricle-pulmonary artery conduit or prosthetic PV. 40 patients
received a TPV (22 mm, n=21; 25 mm, n=19). A modified 25-mm was subsequently implanted in 10
patients. The primary safety endpoint is freedom from procedure- or device-related mortality at 30
days. The primary effectiveness endpoint is acceptable hemodynamic function (mean RVOT gradient ≦40
mmHg on echo, PR fraction ＜20% on MRI, and no prior TPV reintervention) at 6 months. 30-day
hemodynamic performance and safety data will be reported for the modified 25-mm.Results: Primary
endpoints and 30-day outcomes for the modified 25-mm will be presented.Conclusions: This new data
will expand on findings from the EFS, which showed favorable outcomes in patients with severe
PR.*Presentation will include data submitted to the 2020 Scientific Sessions of the Society for
Cardiovascular Angiography and Interventions.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4)

右室流出路導管狭窄に対する経皮的ダブルバルーン拡大術の効
果

○高梨 浩一郎, 金 成海, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦 （静岡県立こど
も病院 循環器科）
Keywords: ダブルバルーン, 右室流出路狭窄, Rasetelli手術
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【背景】 Rastelli手術における右室流出路導管は経年的にサイズミスマッチ，弁の硬化・石灰化，吻合部狭窄な
どにより圧較差が進行し高率に再介入を要する．姑息的手段としてのバルーン拡大術の再手術に対する位置づけ
は定まっていない.【目的】右室流出路導管狭窄に対するバルーン拡大術、特にダブルバルーン法(DB)使用時の効
果を検討する.【対象と方法】対象：2010/1～2017/12に Rastelli手術を行った112名の内,DBを行った15症例
21件．そのうち，先行手術は体肺短絡手術10例， Norwood手術4例，肺動脈絞扼術2例，手術なし5例であった．方
法：診療録から導管の種類，導管－右室圧較差(PG)・右室左室圧比(RV/LV)，合併症，再手術を後方視的に検討．
DBは高耐圧バルーン2本を用い, Yeager換算でバルーン径/導管径比1.0となるようにサイズを選択した．【結
果】手術から DBまでは4.6年[1.5-10.9](中央値[範囲])． DB施行時8.05歳[2.2-13.8]．手作り導管(3弁
15例，1弁6例)．導管径は10-12mm3例, 14-16mm 16例，18mm以上2例． RV/LV≧0.6を DBの適応とし， DB後低下傾
向を認めた(0.84[0.65-1.14]vs0.59[0.40-1.05], P=0.074)．手技時間は113分で合併症を認めなかった． DB後の
転帰として13例が再手術.理由は， BD無効=2例（弁下部筋性狭窄，弁石灰化のため），他病変と同時手術の必要
性=5例，体格的成長により手術6例． DB後手術待機期間は2.04年[0.3-4.0]．再手術を回避している残り8例の
BD後観察期間1.31 年[0.1-3.75]であった．【考察】 DBは多くの例で安全に急性効果と，2年程度の待機期間を期
待できることから，患児の成長に合わせた再手術計画に寄与すると考えられる．
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4)

当院における湾曲型小口径 Nunn弁付き導管による右室流出路
再建術の中期成績

○村上 優, 大嶋 義博, 松久 弘典, 日隈 智憲, 松島 峻介, 長谷川 翔大, 和田 侑星 （兵庫県立こども病院）
Keywords: 右室流出路, 導管, Nunn
 
【目的】小口径弁付き導管を用いた右室流出路再建では、肺動脈分岐部までの短い距離や弯曲した流出路形態な
ど、弁機能にとって不利な条件下での再建を余儀なくされる。当院では2010年以降16mm以下の小口径導管におい
ては ePTFEによる湾曲型 Nunn弁付き導管を作成し使用している。これらの弁機能につき中期成績を検討し
た。【方法】2010年以降、16mm以下の Nunn弁付き導管を用いた症例で、手術死亡、姑息術を除く34症例、40導管
を対象とし、弁機能について後方視的に検討を行った。【結果】診断は TOF 11例、 PA VSD 6例、 PA VSD MAPCA
5例、 TAC 3例、 CoA complex 7例、 f-TB 1例、 ccTGA VSD PA 1例。手術時月齢は中央値16.9 ヶ月（0.3 －
55.5）、体重8.2 kg（3.7 － 12.4）。手術は Rastelli型 20例、 Yasui手術 7例(9導管)、再 RVOTR 7例(9導
管)、その他2例。導管径は10mm 2本、12mm 8本，14mm 6本、16mm 24本。観察期間は中央値5.8年(0.1 －
9.2）。導管に対する再手術を4例に認めたが、 conduit failureによる再手術はなし。導管狭窄に対しエコー上
の peak PG 60mmHgを目途に PTPVを8例(10導管)に施行し、圧較差は32mmHgから19mmHgへと低下し、背側の固定が
外れる事で二尖弁から一尖弁となって弁の可動性は改善し有意な弁逆流の進行は認めず。16mm導管については再
手術はなく、3年、5年で再介入回避率が88.9%、88.9%。エコー上の peak PGは3年、5年で25.3±11.7mmHg、35.3±
13.4mmHgで moderate以上の逆流は認めず。14mm以下の導管については3年、5年で再手術回避率が
86.5%、78.7%、再介入回避率が62.9%、55.1%。エコー上の peak PGは3年、5年で22.8±11.8mmHg、26.3±
10.2mmHgで、 moderate以上の逆流は2例のみ。【結語】湾曲型小口径 Nunn弁付き導管の中期成績は満足いくもの
で、とりわけ逆流制御には優れていた。成長および弁の可動性低下による弁狭窄に対しても PTPVにより弁機能を
回復させつつ狭窄の解除が可能であった。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4)
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右室流出路再建における bulging sinus付き fan-shaped
ePTFE valved conduit 1788本の遠隔成績（本邦65施設共同研
究）

○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医療センター
小児心臓血管外科）
Keywords: RVOTR, conduit, ePTFE
 
【目的】先天性心疾患の外科治療において、右室流出路再建を要する疾患は多岐にわたり、有効な肺動脈弁機能
を持つ素材が望まれる。本邦では fan-shaped ePTFE valveを備えた bulging sinus付き ePTFE conduitを多施設
で採用頂いており、その成績が満足できることを報告してきた。今回、本邦65施設による多施設共同研究により
本導管の遠隔期成績を検討した。 
【対象】2001年から2019年までに本導管を右室流出路再建に使用した本邦65施設のアンケート調査(回収率
88.0%)を行い、回答を得た1788例(根治術(R)群:1638例,姑息術(P)群:149例)について検討した。手術時の年齢/体
重の中央値は3.8歳(2日-67.1歳)/12.4kg(1.8kg-86.0kg)。術式(導管のサイズ)は R群:Rastelli型手術1371例(8-
24mm),Ross型手術140例(14-24mm),TGAに対する Rastelli型手術127例(14-24mm。 P群:二心室修復症例に対する姑
息的右室流出路再建:105例(8-18mm),単心室症例に対する RV-PA conduit:44例(5-14mm)であった。 
【結果】観察期間は0日から16.2年(中央値:3.0年。 Moderate以上の弁逆流は153例(8.6%)のみで右室肺動脈間圧
格差も11.0±16.0mmHg(R群)と軽度。再手術回避率は R群で5年:91.2％,10年:65.9%。200例
(R群:177例,P群:23例)に再手術(導管交換)を施行。成長に伴う相対的導管狭窄および合併手術により交換例が
200例中125例(R群:103例,P群:22例),弁硬化に伴う狭窄が52例(R群:51例,P群:1例),逆流が10例
(R群:10例,P群:0例),感染が11例(R群:11例,P群:0例)。 P群では次段階手術に至るまでに弁不全で再介入を要した
症例は2例(1.3%)のみ。 
【結語】本導管の遠隔期成績は満足いくものであった。小口径例でも単心室/二心室修復に関わらず次段階手術ま
で安定した弁機能を保持できていた。感染症などの合併症も異種導管に比較して少なく、現時点で最も優れた導
管であると考えられる。今後、微小石灰化の防止等更なる改良が望まれる。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 9:50 AM - 11:10 AM  Track4)

脱細胞化ホモグラフトを用いた右室流出路再建術の検討
○小野 正道1, ホラ ユルゲン1, ハグル クリスチャン2, ボティッヒ ディトマ3, ザリコシュ ザミア3, ハベリッヒ
アクセル3 （1.ドイツ心臓センターミュンヘン 小児心臓外科, 2.ミュンヘン大学 心臓外科, 3.ハノーファー医科
大学 胸部心臓血管移植外科）
Keywords: 右室流出路, ホモグラフト, 組織工学
 
【背景】先天性疾患患者に対する右室流出路再建（ RVOTR）には様々な素材、グラフトが使われているが、耐久
性、抗血栓性、抗感染性、そして患児の成長に伴った弁の成長といった点で理想的なグラフトは未だ存在しない
といえる。我々の施設では2005年から脱細胞化ヒトホモグラフト(decellularized pulmonary homograft; DPH)を
RVOTRに用いて良好な成績を挙げてきているのでその近年の成果を報告する。【方法】2014年から2016年までに
7施設で DPHを用いて RVOTRを試行した121例を対象として術後成績を検討した。【結果】患者の平均年齢は
21歳、最も頻度の高い玄疾患はファロー四徴症で植え込んだ DPHの径の平均は24mmであった。植え込みに際する
adverse eventは認めず、手術の成功率は100％であった。術後早期死亡が2例あるが DPHに起因するものではな
かった。観察期間中の遠隔死亡は無く、 DPH の平均圧較差は16.1mmHgで、0から３度に分類した逆流の程度は平
均で0.25であった。ケースマッチした凍結ホモグラフト(CH)およびウシ頚静脈弁（ BJV）との比較検討では、術
後生存率に有意差は認められなかったが、感染性心内膜炎の回避率は DPHが BJHに比べて有意に高く（
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p=0.03）、再手術回避率も DPHが CHおよび BJVに比べて有意に高かった（ p=0.01）。また、 DPHは術後遠隔期
にグラフトの弁輪径が患者の体格に応じた正常径に収束して行く傾向にあり、患者の成長に伴って成長する可能
性が示された。更に DPH患者では cellular immune response が有意に抑制されており、グラフトの自己細胞に
よる再細胞化が組織学的に確認されている。【結論】脱細胞化ヒトホモグラフト(DPH)は、耐久性、抗感染性、グ
ラフトの成長といった点から現時点で最も理想に近い RVOTRのグラフトと考えられる。径カテーテル的グラフト
装着法の開発とグラフトの availabilityの改善が今後の課題である。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー4（ I-LS04） 
鎮静、鎮痛におけるモニタリングの重要性
座長:阪井 裕一（埼玉医科大学総合医療センター 小児科） 
スポンサード:株式会社フィリップス・ジャパン
Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track4
 

 
鎮静、鎮痛におけるモニタリングの重要性 
○久我 修二 （医療法人藤本育成会 大分こども病院 小児科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track4)

鎮静、鎮痛におけるモニタリングの重要性
○久我 修二 （医療法人藤本育成会 大分こども病院 小児科）
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パネルディスカッション | 不整脈

パネルディスカッション02（ I-PD02） 
不整脈「最新の遺伝性不整脈の臨床」
座長:大野 聖子（国立循環器病研究センター 分子生物学部） 
座長:青木 寿明（大阪母子医療センター 小児循環器科）
Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track4
 

 
【基調講演】遺伝性不整脈の遺伝学的検査結果を臨床現場で活用するため
に 
○大野 聖子1,2 （1.国立循環器病研究センター 分子生物学部, 2.滋賀医科大学 循環器内科） 
QT延長症候群（1型ー3型） 
○吉永 正夫 （鹿児島医療センター 小児科） 
QT延長症候群1-3型以外の臨床的特徴 
○小澤 淳一1, 大野 聖子2, 堀江 稔3, 斎藤 昭彦1 （1.新潟大学 小児科, 2.国立循環器病研究セ
ンター 分子生物学部, 3.滋賀医科大学 アジア疫学研究センター） 
Catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia（ CPVT）診療
の実際 
○吉田 葉子 （大阪市立総合医療センター 小児不整脈科） 
ブルガダ症候群の基礎・臨床 update 
○今村 知彦, 牧山 武 （京都大学大学院医学研究科 循環器内科） 
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【基調講演】遺伝性不整脈の遺伝学的検査結果を臨床現場で活
用するために

○大野 聖子1,2 （1.国立循環器病研究センター 分子生物学部, 2.滋賀医科大学 循環器内科）
Keywords: 遺伝性不整脈, 遺伝学的検査, 次世代シークエンサー
 
遺伝性不整脈は若年者突然死の原因となる心室不整脈を生じる疾患であり、早期診断・治療が不可欠である。そ
の代表的なものが先天性 QT延長症候群(LQTS)であり、心電図上の QT時間延長と torsades de pointesと呼ばれ
る心室不整脈を特徴とする。約75%の患者に遺伝子変異が同定され、変異が同定される LQTS患者の約90%は1型か
ら3型(LQT1-LQT3)に分類される。 LQTSでは遺伝型によって症状出現の状況や重症度・治療法が異なるため、遺伝
型の同定が診療には不可欠である。近年、次世代シークエンサーを用いた解析が可能になり、解析対象遺伝子の
範囲が広がったことで、 LQT1-3以外の LQTSと診断される症例が増加し、その臨床的特徴も明らかになってきて
いる。カテコラミン誘発性多型性心室頻拍(CPVT)は運動や情動ストレスで二方向性・多型性心室頻拍を生じる疾
患である。運動時の失神や心肺停止蘇生後の軽度 QT延長から、 LQT1と誤診されることもある。しかし LQTSと比
較して CPVTは予後不良の疾患であり、遺伝学的検査を含めた正確な診断が求められる。主な原因遺伝子は心筋リ
アノジンチャネルをコードする RYR2である。ブルガダ症候群は右側胸部誘導の ST上昇と夜間安静時の心室細動
を特徴とし、30代以上の男性に好発する疾患である。稀ではあるが、小児例も存在する。主な原因遺伝子は心臓
ナトリウムチャネルをコードする SCN5Aであり、成人での遺伝子変異同定率は20%に満たないものの、小児では約
半数に変異が同定される。小児例の他の特徴として、徐脈性・上室性不整脈の合併が多く、男女差が少ないこと
があげられる。現在、国内で保険償還されている遺伝学的検査は LQTSのみであるものの、他の遺伝性不整脈にお
いても、その有用性が報告されてきている。本セッションでは遺伝学的検査のデメリットを含め、臨床現場で役
立つ情報を提示したい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track4)

QT延長症候群（1型ー3型）
○吉永 正夫 （鹿児島医療センター 小児科）
Keywords: QT延長症候群, 学校心臓検診, 治療
 
QT延長症候群 (LQTS)は遺伝学的、臨床的な解明が最も進んだ遺伝性不整脈疾患の一つであり、また適切な管理が
行えれば若年者の突然死を防ぎうる疾患になってきている。 主要3型の全 LQTS患者に占める頻度は従来90％前後
と言われてきたが、最近の次世代シーケンサー (NGS) による日本の報告でも89% (105例中93例、重複例5例を含
む、 RYR2を省く) と同様である1)。主要3型に絞って LQT1/LQT2/LQT3の頻度を地域別にみると、日本46%/43%/10%
2)、米国46%/42%/12%3)、欧州50%/42%/8%4)となっているので、大体50%、40%、10%という頻度と考えられる。 日本
での症状出現頻度(心停止、失神)をみると、文献1では LQT1/LQT2/LQT3が48%/62%/42%、文献2で31%/53%/40%と
なっている。日本での特徴2)を見ると、1) LQT3では症状出現頻度は低いが、致死的な event発生率が高い、2)
15歳未満では主要3型とも性差を認めず、15歳以上の LQT1と LQT2では女性の症状出現が高い、3) LQT1男性では
変異部位での差を認めないが、女性では pore region (S5-pore-S6) での変異が他の部位より高く、 LQT2、
LQT3では男女とも pore regionでの変異が他の部位より高い、ことである。 治療方法については確立されてきた
が、学校心検で抽出される無症状者に対する治療開始基準が確立されていない。難しい問題であるが対策が必要
と考えられる。小児でも経過観察中の怠薬は症状出現の有意な因子になっている5)。また、経過観察方法について
は改善されていると考えられる。鹿児島医療センターでの主要3型全体での累積症状出現率をみると2005-2011年
から2012-2018年までに46%から6% (Log-rank test, P=0.02)へと有意に減少している。1) Ohno S, et al. J Hum
Genet. 2020. 2) Shimizu W, et al. JAMA Cardiol. 2019.3) Kutyifa V, et al. Ann Noninvasive
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Electrocardiol. 2018. 4) Lahrouchi N, et al. Circulation. 2020. 5) Koponen MK, et al. CAE, 2015.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track4)

QT延長症候群1-3型以外の臨床的特徴
○小澤 淳一1, 大野 聖子2, 堀江 稔3, 斎藤 昭彦1 （1.新潟大学 小児科, 2.国立循環器病研究センター 分子生物
学部, 3.滋賀医科大学 アジア疫学研究センター）
Keywords: QT延長症候群, Andersen-Tawil症候群, Timothy症候群
 
QT延長症候群 (LQTS) は、小児期の突然死の原因となり得る遺伝性不整脈疾患である。現在、遺伝子検査により
75%の患者に、17の原因遺伝子が同定されている。この17の遺伝子型のうち1-3型が90%を占めており、それ以外の
型は非常に稀と考えられている。この中で臨床的に重要なのは、7、8、14、15型である。 1-3型以外の型の検討
に際して、まず先天的に QT延長があるかを正確に検討する必要がある。特に運動時の心イベントでの心肺蘇生後
に一過性 QT延長をきたしている場合に、カテコラミン誘発生多形性心室頻拍 (CPVT) の鑑別に注意が必要であ
る。 次に LQTSは型により発作の契機と治療が一部異なることから、表現型を踏まえて的確な遺伝子検査を行
い、型を確定することが重要である。 LQTS1-3型における T波形態の特徴はよく知られている
が、7、8、14、15型においてもその特徴は参考になる。 LQT7は著名な U波による QU間隔延長、 LQT8、14、15で
は3型に類似した T波の立ち上がりが遅い late-onset Tを認めることが多い。 LQT7、8は心外合併症にも注意が
必要である。 LQT7は QU間隔の延長、周期性四肢麻痺、外表奇形を3徴とし、 Andersen-Tawil症候群とも言われ
る。 CPVTに類似した表現型を示すこともあり、β遮断薬、フレカイニドの有効性が報告されている。一方 LQT8は
これまで Timothy症候群として知られ、合指症、精神神経症状、顔貌異常などを合併する極稀な疾患とされてき
た。しかし近年、これらの心外合併症が揃わない症例が報告されており、臨床的な多様性が示されている。β遮断
薬、メキシレチン、 Ca遮断薬等の効果が示されている。 1-3型以外の LQTSについては未診断症例も多いと考え
られる。今後、多くの症例が診断、検討され、より適切な管理が可能となることが期待される。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track4)

Catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia（
CPVT）診療の実際

○吉田 葉子 （大阪市立総合医療センター 小児不整脈科）
Keywords: CPVT, β遮断薬, 長期予後
 
CPVTは器質的心疾患を伴わない若年突然死の原因疾患として重要である。1978年 Coumelらが初めて報告
し、1995年 Leenhardtらが患者21人の突然死が9.5%と報告した。2002年 Prioriらによる報告後に病態解明が進
み、現在ではRyR2遺伝子異常などによる細胞内カルシウム過負荷が不整脈発症機序と考えられている。β遮断薬（
BB）やフレカイニドなどの薬物治療の進歩によって生命予後の改善が見られるものの、2016年 Kawataらの全国調
査では、 RyR2変異のある CPVT患者34人の平均7年の観察中に、21%が心肺停止・心室細動（ VF)を経験してお
り、それらは運動や怠薬が主な誘因であったとしている。 当院で診療中の CPVT 患者13人について検討した。症
状出現年齢平均6（2-11）歳、確定診断までの期間3（0.1-9）年、診断からの観察期間7（1.1-13）年、死亡な
し。RyR2変異11/13（84%）、神経学的合併症8/13(62%)：痙性麻痺1、発達障害7、抗てんかん薬4。全例運動動制
限に加えて BB（ Nadolol4・ Propranolol4・ Bisoplolol2・ Carvedilol1・多剤2)とフレカイニド（平均投与量
108mg/m2/d)の併用を行い、 Verapamil併用2。心臓電気デバイスはペースメーカー1（頻拍停止後の長い洞停
止）、 ICD1（ AEDでの VF停止）。治療開始後の運動や情動に関連した失神・前失神は5/13(38%)人/15エピ
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ソード認め、うち記録された VFは2。主治医が頻拍によると判断した10エピソードは全て軽労作が誘因であ
り、怠薬に関連したものは3。また明らかな BBの副作用を3/13(23%)に認めた（頻尿2・気分変調１）。 CPVTでは
発達障害やてんかんの合併が多く、また BBを大量に服用していることも多いため、意識障害の原因診断は慎重に
行うべきである。 CPVT患者の突然死を防ぐには、長期にわたる服薬や運動制限のアドヒアランス維持が必須であ
るが、外来では患者と家族へ詳細な問診を行い、患者にあった生活指導や薬物治療を選択して QOL向上に努める
ことも重要である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track4)

ブルガダ症候群の基礎・臨床 update
○今村 知彦, 牧山 武 （京都大学大学院医学研究科 循環器内科）
Keywords: ブルガダ症候群, 突然死, 小児
 
ブルガダ症候群は、心電図上右側胸部誘導にて特徴的な coved型 ST上昇を示し、時に心室細動や突然死を来す遺
伝性不整脈疾患である。中年男性に多く、夜間就寝中に突然死する症例が多い。有病率は、約2000人に1人とさ
れ、90%以上が男性である。２つの発症機序が提唱されている。再分極異常説は、右室流出路の貫壁性電位勾配に
より coved型 ST上昇と陰性 T波が形成され、細胞間の再分極時間のばらつきにより phase 2 reentryが生じ、心
室細動が誘起されるとする。一方、脱分極異常説は主に臨床的側面から提唱され、各種伝導異常の合併が多い点
や、右室流出路心外膜側の伝導遅延部位から心室細動が発生し、同部位の焼灼が有効とする Nademaneeらの報告
が本仮説を支持している。右側胸部誘導における2mm以上の coved型 ST上昇により確定診断となる。心電図変化
には日内変動がある他、満腹試験、糖負荷試験、運動負荷後の迷走神経亢進により初めてブルガダ型心電図が顕
在化することもある。日本のレジストリーにて SCN5A突然変異が約15%で検出され予後予測因子となると報告され
た。これまでに20以上の原因遺伝子が報告され、近年のゲノムワイド関連解析（ GWAS）により複数の遺伝子多型
が複合的に病態を形成する可能性が示唆された。突然死予防の確実な治療手段は ICDのみである。 VFストームに
対する isoproterenol、慢性期の予防として quinidine、 bepridil、 cilostazol、これらが無効の難治例に対
する右室流出路心外膜アブレーションなどの有効性報告が蓄積されつつある。小児ブルガダ症候群の報告は少な
く詳細は不明だが、有病率は1万人に１人程度と推測されている。当グループにおける小児例の解析では、
SCN5A突然変異が半数以上に見られ、思春期前までは有病率に性差がない、初発症状で致死性不整脈であることが
少なくないなどの特徴が見出されている。今後、小児ブルガダ症候群のデータ蓄積が望まれる。
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優秀演題 | 不整脈

優秀演題02（ I-OEP02） 
最新の遺伝性不整脈の臨床
座長:大野 聖子（国立循環器病研究センター 分子生物学部） 
座長:青木 寿明（大阪母子医療センター）
Sun. Nov 22, 2020 5:30 PM - 6:00 PM  Track4
 

 
遺伝性 QT延長症候群2型の運動負荷心電図の特徴 
○杉谷 雄一郎, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児
科） 
Fontan (TCPC) 変換術後の心房性頻拍症に対する心房抗頻拍ペーシングの
有効性 
○竹内 大二1, 豊原 啓子1, 杉山 央1, 新川 武史2, 庄田 守男3 （1.東京女子医大病院 循環器小
児/成人先天性心疾患科, 2.東京女子医大病院 心臓血管外科, 3.東京女子医大病院 循環器内
科） 
Frequent PVCが小児期心機能に与える影響 ～ Apical shakeの役割～ 
○長友 雄作, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将司, 鵜池 清, 平田 悠一郎,
永田 弾, 山村 健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科） 
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遺伝性 QT延長症候群2型の運動負荷心電図の特徴
○杉谷 雄一郎, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児科）
Keywords: QT peak, 突然死, LQT
 
背景：遺伝性 QT延長症候群(LQT2)は運動時 Torsade des Pointes(TdP)や失神を起こす可能性があり、運動制限
が問題となる. 目的: LQT2の運動負荷時の心電図波形の特徴や cardiac eventのリスクを同定すること. 方法:
当院に通院する LQT2 8例にトレッドミル運動負荷心電図を施行した. 負荷前, 最大心拍時, 負荷終了後1分, 4分
において Friedrisia法で補正した QT間隔(QTc)および QTc peak （ pQTc）, pQTc/QTc比を測定し、 LQT1 3例お
よび QT延長疑い例20例(Border例)と比較した. また失神既往例を含む3例の兄弟例とその他5例を比較した.結果:
LQT2の施行時年齢11.4( 10.2─16.8)歳、性別(男児) 4例(50%)であった. 1例に失神の既往をみとめた. LQT2の
QTcは負荷前, 最大心拍時, 負荷終了後１分、4分は各々508（460─592） msec, 419(362─444)msec, 424(402─
451)msec, 496(439─539)msecで、最大心拍時に最小となり負荷終了後経時的に延長した. pQTcは各々409（318─
513） msec, 288(284─307 ) msec, 285(269─287) msec, 378 (338─431) msecであった. pQTc /QT比は
各々0.84（0.64 ─0.94）, 0.68(0.66─0.81), 0.67 (0.64─0.71), 0.78(0.72─0.89)であった. 負荷後1分の
pQTc/QTc比は LQT1および Border群と比較し有意に低値（各々0.80(0.78─0.83), 0.78(0.69─0.90), p＜
0.01）で、 LQT2に特徴的な所見であった. また失神既往例を含む3例の兄妹例とその他5例の比較では, 負荷後
4分の QTｃが500msec以上延長した例が後者の5例中1例に対して前者は3例全例であった.運動負荷時失神や TdPを
起こした例はなかった.結論:運動負荷終了後1分の QTp/QT比が LQT1や Border群より低値であることは LQT2の特
徴的な所見であった.また負荷終了後4分の QTcは LQT２の cardiac eventのリスク同定に有用である.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 5:30 PM - 6:00 PM  Track4)

Fontan (TCPC) 変換術後の心房性頻拍症に対する心房抗頻拍
ペーシングの有効性

○竹内 大二1, 豊原 啓子1, 杉山 央1, 新川 武史2, 庄田 守男3 （1.東京女子医大病院 循環器小児/成人先天性心
疾患科, 2.東京女子医大病院 心臓血管外科, 3.東京女子医大病院 循環器内科）
Keywords: フォンタン変換術, 心房頻拍, 心房抗頻拍ペーシング
 
【背景】心外導管を用いた Fontan（ TCPC）変換術（ F変換）は Fontan術後の心房性頻拍症（ AT/AF）の減少に
寄与する。しかし、 AT/AFが F変換術後に残存する事もあり、術後 AT/AFに対するカテーテルアブレーションは
血管アクセスに制限があり困難となる。近年、心房抗頻拍ペーシング（ aATP）デバイスの AT/AF抑制に有効性が
報告されているが、 F変換術後の有効性は未知である。【目的】 F変換術後 AT/AFに対する aATPの有効性を評価
する事。方法： 単施設で aATPデバイス植込みされた F変換術後に関して、 aATPの有効性や有害事象を遠隔モニ
タリングや診療録データから後方視的に検討した。【結果】 F変換術後に aATPデバイス（ Medtronic社）植込み
がなされた22名中、9名（40％）に AT/AFに対して aATPが作動した。総 aATP治療数は1051回で、53％（
N=563）が治療成功した。治療の42％（ N=438）は F術後3か月以内に作動し、治療成功率は64％であった。44％
の患者（ N=4）では aATP成功率は90％を超えていた。 AT/AFの頻拍周期は150-199ms (9％), 200-249ms (34％),
250-299ms (28％), 300-349ms (14％), 350-399ms (14％)であり、各々 aATP成功率は31, 49, 53, 59, 8 ％で
あった。6名は F術前に AT/AFに対する電気的除細動の既往があったが、 F術後に aATPを受けたものの一人も電
気的除細動は施行されていない。 aATPによる１：１房室伝導促進による循環虚脱などの副作用は認めていな
い。【結論】 aATPは F術後の AT/AF抑制に安全かつ有効な治療である。
 
 



[I-OEP02-3]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

(Sun. Nov 22, 2020 5:30 PM - 6:00 PM  Track4)

Frequent PVCが小児期心機能に与える影響 ～ Apical
shakeの役割～

○長友 雄作, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将司, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田 弾, 山村
健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）
Keywords: Frequent PVC, 3Dスペックルトラッキング, LV Rotation
 
【背景】頻発 PVCは心機能低下の原因となり、小児期においても頻度が多い PVC、連結期の短い PVCは軽度の心
機能低下を来すと報告されるが、その機序は不明である。 
【目的】小児頻発 PVCで心機能低下を来す PVCの特徴を明らかにする。 
【方法】2016-9年において頻発 PVC(ホルター検査で5%以上)を認めた正常心小児16例を対象とした。洞調律
(SR)拍と PVC拍それぞれで左室壁運動を3Dスペックルトラッキングで解析し、正常群と3群で比較した。さらに心
機能低下に関連する PVCの特徴について検討した。 
【結果】年齢は13(8-16)歳で男8例、 BNP 12(6-64)pg/mlで全例が学校検診で抽出された無症状例であった。
PVC頻度は9%(5-44%) で、全例が単源性で、起源は右室流出路3例、左冠尖1例、三尖弁輪4例、僧帽弁輪8例で
あった。 PVC幅は143±31ms、連結期は493±87msであった。 PVC/SRにおいて、 LVEF=52%/55% (vs対照62%、
p=0.01/0.03)、 GLS=-15%/-16%(vs対照-19%、 p=0.10/0.27)、 GCS=-24%/-27%(vs対照-33%、 p=0.002/0.02)、
GAS=-36%/-39%(vs対照-47%、 p=0.004/0.03)で、 PVC、 SRいずれも低下していた。多変量解析では PVC頻度およ
び短い連結期が SRにおける心機能低下に影響していた。 Rotationは、 Apicalが2.0°/7.0°(vs対照9.0°、
p=0.001/0.38)と PVCで低下していた。さらに PVCの Apical Rotationがまるで Shakeされるように二峰性パ
ターンを示す例と示さない例があることに着目し、前者を Apical shake群(n=9)、後者を No shake群(n=7)とし
た。 Apical shake群は No shake群に比し、 SR拍の LVEF=59%vs49%(p=0.01)、 GLS=-19%vs-14%(p=0.02)、
GCS=-30%vs-23%(p=0.02)、 GAS=-44%vs-33%(p=0.02)と心機能が良かった。 
【結語】小児期でも頻発 PVCは軽度の心機能低下を認め、高頻度および短い連結期の PVCが影響していた。
Rotationのずれで生じると考えられる"Apical shake"は PVCの特徴的な所見で、 shakeを生じない PVCは心機能
低下と関連している可能性があった。
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パネルディスカッション | 心筋症

パネルディスカッション03（ I-PD03） 
心筋症「慢性心筋炎を考え直す」
座長:今中 恭子（三重大学大学院 医学系研究科修復再生病理学） 
座長:安田 和志（あいち小児保健医療総合センター 循環器科）
Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track5
 

 
Viral Myocarditis in the Pediatric Population in the USA 
○Shelley D. Miyamoto （University of Colorado Anschutz Medical Campus and Children's
Hospital Colorado） 
慢性心筋炎と炎症性拡張型心筋症 
○今中 恭子 （三重大学 医学系研究科 修復再生病理学） 
慢性心筋炎と拡張型心筋症： INDICATE studyから 
○大郷 恵子 （国立循環器病研究センター 病理部） 
小児の慢性心筋炎 
○廣野 恵一 （富山大学 医学部 小児科） 
小児重症拡張型心筋症における慢性心筋炎の存在 ～ Is it idiopathic?
or inflammatory?～ 
○石田 秀和1, 成田 淳1, 石井 良1, 江見 美杉1, 石垣 俊1, 吉原 千華1, 平 将生2, 上野 高義2,
澤 芳樹2, 小垣 滋豊3, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 小児科学, 2.大阪大学大
学院 医学系研究科 心臓血管外科学, 3.大阪府立急性期・総合医療センター 小児科新生児科） 
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Viral Myocarditis in the Pediatric Population in the USA
○Shelley D. Miyamoto （University of Colorado Anschutz Medical Campus and Children's Hospital
Colorado）
 
Viral myocarditis is an inflammatory myocardial disease that ranges in severity from mild symptoms to
cardiogenic shock or even sudden cardiac death. There remain challenges and controversies in the
diagnosis and treatment of this condition. The objectives of this talk will be to: (1) review the
epidemiology, most common viral etiologies, clinical presentation, diagnosis, management and outcome
of viral myocarditis in children in the U.S. and (2) provide an update on myocarditis associated with
SARS-CoV-2 in children. Myocarditis remains an important clinical problem that is without evidence-
based treatments. In order to improve outcomes ongoing investigations should be encouraged using
animal and cell-based pre-clinical models, as well as multi-center clinical studies.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track5)

慢性心筋炎と炎症性拡張型心筋症
○今中 恭子 （三重大学 医学系研究科 修復再生病理学）
Keywords: 心筋症, 心筋炎, 生検組織診断
 
拡張型心筋症(dilated cardiomyopathy: DCM)は様々な病因・病態の混合した疾患群の総称であり、慢性心筋炎は
主要な原因の一つとされてきた。心筋炎はウイルス感染に起因する自己免疫反応によると理解され、一般に一過
性経過をとるが、何らかの免疫機構の破綻あるいはウイルスの持続感染により、慢性心筋炎となり、 DCMに移行
する症例があると考えられる。慢性心筋炎は、ステロイドや免疫抑制剤によって病変の進行を抑制し、人工心臓
や心臓移植を必要とする重症心不全への移行を予防することが期待できる。日本循環器学会の「急性および慢性
心筋炎の診断・治療に関するガイドライン（2009年改訂版）」では、慢性心筋炎を、急性心筋炎として発症し炎
症が持続する遷延性慢性心筋炎と、気づかないうちに心筋炎を発症し拡張型心筋症に移行する不顕性慢性心筋炎
の２型に分け、確定診断法は心筋生検組織診断としているが、客観的診断基準は示されていない。一方、種々の
病態で慢性炎症が注目されるに伴い、心臓でも組織に炎症細胞浸潤を伴う炎症性拡張型心筋症 inflammatory
DCM(iDCM)という疾患群が主にヨーロッパから提唱されるようになった。しかし、ヨーロッパの炎症性心筋疾患の
概念は日本と異なり、心筋炎以外のいわゆる拡張型心筋症で、何らかの遺伝子異常を持つ脆弱な心筋細胞が壊死
に陥り、惹起された炎症がさらに心不全を悪化させる悪循環に入った病態にも iDCMという言葉を用いている可能
性があり、概念・用語は混乱している。そこで、日本の現状を把握し、分子マーカー発現に基づいた慢性心筋炎
の組織診断基準を策定するために、我々は日本循環器学会と連携して成人慢性心筋炎のレジストリー構築を開始
した。慢性心筋炎は、元来、小児慢性特定疾患に指定されているため、小児心筋炎の実態調査を行うことを次の
目標としている。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track5)

慢性心筋炎と拡張型心筋症： INDICATE studyから
○大郷 恵子 （国立循環器病研究センター 病理部）
Keywords: 慢性心筋炎, 拡張型心筋症, 炎症細胞
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拡張型心筋症（ DCM）は，種々の病因・病態に基づく多様な心筋疾患群の総称である。心筋炎のなかでも潜在性
に進行する慢性リンパ球性心筋炎（不顕性慢性心筋炎）はその病因の一つであることが示唆されているが、通常
は生検や剖検で病理組織診断により偶発的に見つかる。また炎症が心不全の進行に寄与しているとの考えか
ら、近年、炎症性 DCMという概念も提唱されている。このような DCMの心筋組織における炎症の検出は予後の予
測や、免疫抑制療法の可能性を考慮する上で重要と考えられるが、我が国における頻度や予後への影響などの実
態は不明である。そこで、我々は DCM症例に炎症が見られる頻度と、その意義、特に長期予後への影響を明らか
にするために、当院を含む8施設による後ろ向きの多施設共同研究（心内膜心筋生検組織を用いた拡張型心筋症に
おける炎症細胞の意義を解明する多施設研究： INDICATE study）を行った。その結果261例（年齢中央値
55歳）のうち、約半数（48%）が欧州心臓病学会の提案した炎症性 DCMの診断基準（2013年）を満たしていた。炎
症細胞のうち T細胞に着目したところ、 CD3陽性 T細胞のカウント数が 10/mm2を超える症例（ n=113,
43%）は、中央値7.4（ IQR 3.9-9.8）年の追跡期間における長期予後（複合エンドポイント：心臓死あるいは左
室補助人工心臓植込み, Log-rank P=0.001）が有意に悪く、20/mm2を超える症例（ n=35, 13%）ではさらに不良
で、 CD3陽性 T細胞のカウント数は独立した予後予測マーカーであった。これらの結果から DCMのうち約半数に
免疫組織学的な“炎症”がみられ、その中に免疫抑制療法を含むより重点的な治療を要する可能性のある患者群が
存在することが示唆されたので文献考察とともに紹介する。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track5)

小児の慢性心筋炎
○廣野 恵一 （富山大学 医学部 小児科）
Keywords: 慢性心筋炎, 心不全, 小児
 
慢性心筋炎とは、数か月間以上持続し、拡張型心筋症類似の病態を呈するものと定義される。慢性心筋炎
は，ヨーロッパにおいて疾患単位として認知されているが，アメリカでは否定的な見解が多い。このように慢性
心筋炎の定義についてはこれまで世界的には統一されていない。また、拡張型心筋症と診断され、治療を受けて
いる症例も少なからず存在すると思われる。 
 そこで、これまで慢性心筋炎と考えられた症例のシステマティックレビューを行い、慢性心筋炎の疫学や治療に
ついて分析を行った。また、日本での小児におけるこれまでの報告を取りまとめた。2020年までに報告された
4372文献から17文献を抽出した結果、拡張型心筋症に慢性心筋炎は43.9-62.7%含まれていた。5文献が治療法につ
いて検討が行われ、免疫抑制療法やスタチン投与が有意に心機能を改善させた (p=0.007)。炎症性拡張型心筋症
と診断された群と拡張型心筋症との予後は有意差が見られなかった(p=0.50)。 
 1997年1月から2002年12月までに心筋炎と治療された症例を対象としたガイドライン作成班のアンケート調査の
結果は、261例中、慢性心筋炎は21例 (8.0%)であった。2006年１月から2011年12月に心筋炎を発症した18歳未満
を対象とした第２回小児期心筋炎全国調査報告では、発症から30日以上経過し受診した症例が221例中4例で
あった。ウイルス検索結果では、インフルエンザ Aが1例検出された。全例で心内膜生検は施行されなかった。治
療としては IVIGを2例、ステロイドを1例投与された。転帰としては、1例死亡、1例で心機能低下有り、移植施行
された。 
 慢性心筋炎は統一された定義がなく、また症例数も少ない。治療法も統一されていないが、免疫抑制療法の付加
は有効である。拡張型心筋症に多く含まれていることから、前向き観察研究を行い症例を集積していくことが今
後の診断と治療の確立に重要と思われる。
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(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track5)

小児重症拡張型心筋症における慢性心筋炎の存在 ～ Is it
idiopathic? or inflammatory?～

○石田 秀和1, 成田 淳1, 石井 良1, 江見 美杉1, 石垣 俊1, 吉原 千華1, 平 将生2, 上野 高義2, 澤 芳樹2, 小垣
滋豊3, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 小児科学, 2.大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科
学, 3.大阪府立急性期・総合医療センター 小児科新生児科）
Keywords: 拡張型心筋症, 慢性心筋炎, 炎症性心筋症
 
【背景】 
慢性心筋炎/炎症性心筋症(iDCM)は、その疾患概念や病態、疫学について未だ明らかでない点も多い。わが国にお
いても成人 DCM患者の約半数に iDCMの基準を満たす炎症細胞浸潤が見られたとの報告があるが、特に小児におけ
る実態は明らかではない。 
【目的】 
小児重症拡張型心筋症患者における慢性心筋炎の重要性を検証する。 
【対象と方法】 
当院で2014年から2019年までに心臓移植適応判定申請を行った小児患者40名のうち、 DCMと診断され、かつ心筋
組織が得られた25名を対象に、申請時の心筋生検組織を解析した。 
【結果】 
25例中 iDCMの基準を満たす炎症細胞浸潤を認めたのは9例(36%)であった。そのうち7例はごく軽度の炎症細胞浸
潤のみであったが、2例では中等度の炎症細胞浸潤を認めた。炎症細胞は CD3陽性 T細胞と CD68陽性マクロ
ファージが主であった。1例では DCM/心筋緻密化障害の経過中に急性心筋炎が合併した可能性も考慮された。も
う1例では局所的な炎症細胞浸潤に対して、広範な領域の間質線維化を認めた。2例とも LVAD装着が必要であった
が、その後の経過で離脱して内科治療を継続中である。炎症細胞浸潤の有無と LVAD離脱可能か不可能かは関連が
なかった（ P=0.70）。ごく軽度の炎症細胞浸潤の1例は、その後ミトコンドリア心筋症であることが判明し
た。一方で心筋症の原因となる遺伝子異常が判明した3例のうち炎症細胞浸潤を認めた症例はなかった。 
【結語】 
小児 DCMの中でも約1/3の症例で炎症細胞浸潤を認めた。多くは心筋細胞障害を伴わないごく軽度の細胞浸潤
で、これら全てが慢性心筋炎/iDCMとは考えにくいが、中等度以上の細胞浸潤例では持続する炎症が主体的に
DCM発症に寄与した可能性は否定できない。また我々は、無症状で経過するものの心筋逸脱酵素の上昇を反復
し、遅延造影陽性となったサイレントな乳児症例も経験しており、今後、慢性炎症と DCM発症についての基礎研
究や症例蓄積が必要である。
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優秀演題 | 心筋症

優秀演題03（ I-OEP03） 
慢性心筋炎を考え直す
座長:今中 恭子（三重大学大学院医学系研究科 修復再生病理学） 
座長:安田 和志（あいち小児保健医療総合センター 循環器科）
Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track5
 

 
パルボウイルス感染が疑われた重症心不全女児の考察 
○福山 緑1, 坂口 平馬1, 小森 元貴2, 帆足 孝也2, 大郷 恵子3, 植田 初江3, 今留 謙一5, 市川
肇2, 福嶌 教偉4, 白石 公1, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国
立循環器病研究センター 小児心臓外科, 3.国立循環器病研究センター 病理診断部, 4.国立循環
器病研究センター 移植医療部, 5.国立成育医療研究センター 高度感染症診断部/高度先進医療
研究室） 
著明な肺高血圧を合併し発症後早期に診断し得たミトコンドリア心筋症の
1例 
○戸田 孝子, 須長 祐人, 吉沢 雅史, 河野 洋介, 喜瀬 広亮, 中根 貴弥, 犬飼 岳史 （山梨大
学 医学部 小児科） 
TBX5 R264Kは拡張型心筋症の一因となり心筋内の ACTA1を代償性に増加さ
せる 
○宮尾 成明, 寶田 真也, 岡部 真子, 仲岡 英幸, 小栗 真人, 伊吹 圭二郎, 小澤 綾佳, 廣野
恵一 （富山大学 医学部 小児科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track5)

パルボウイルス感染が疑われた重症心不全女児の考察
○福山 緑1, 坂口 平馬1, 小森 元貴2, 帆足 孝也2, 大郷 恵子3, 植田 初江3, 今留 謙一5, 市川 肇2, 福嶌 教偉4

, 白石 公1, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 小児心
臓外科, 3.国立循環器病研究センター 病理診断部, 4.国立循環器病研究センター 移植医療部, 5.国立成育医療
研究センター 高度感染症診断部/高度先進医療研究室）
Keywords: 慢性心筋炎, 重症心不全, 補助人工心臓
 
【はじめに】小児においては慢性心筋炎の診断は心筋生検のリスクもあり、難しい。心筋炎関連の二次性心筋症
で補助循環依存となった後、補助循環からの離脱を達成した女児２例を経験した。[症例1]10か月女児。発熱・嘔
吐を契機に循環不全となった。心エコーで心収縮低下を認め、急性期の CPKの上昇は263 IU/Lにとどまり、前医
で拡張型心筋症が疑われた。促進型心室調律から循環不全となり緊急で補助循環装置(VA-ECMO)を装着の上当院へ
転院した。病歴では児発症の約半年前に児の姉がりんご病に罹患していた。心機能の回復に乏しく心臓移植適応
となり Belrin Heart EXCOR装着に至った。心筋検体では間質にリンパ球浸潤と広範な心筋繊維化が認められ、末
梢血・心筋の PCRよりパルボウイルス B19が検出された。[症例2]9ヶ月女児。発熱と呼吸困難で前医受診、心エ
コーで心収縮低下と心拡大を認め前医で拡張型心筋症と診断された。急性期の CPKは66 IU/Lであり、呼吸・循環
管理への反応に乏しく補助人工心臓装着を念頭に入れ当院へ転院した。鎮静下に厳格な水分管理とカテコラミン
投与を2週間行ったが改善なく、心臓移植適応となり Belrin Heart EXCOR装着に至った。心筋検体では、心筋細
胞障害を伴うリンパ球浸潤と高度な心筋繊維化が認められ末梢血・心筋の PCRよりパルボウイルス B19が検出さ
れた。上記２例とも心臓移植を念頭に Belrin Heart EXCOR装着となったが、後に心機能が回復し Belrin Heart
EXCORからの離脱を達成した。離脱時の血液検体では２症例ともパルボウイルス B19の消失または DNAコピー数の
減少を確認した。現在は外来で慢性心不全管理を継続中である。慢性心筋炎の病態とその診断について、2例の経
過は参考になると考えられ経過を考察し報告する。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track5)

著明な肺高血圧を合併し発症後早期に診断し得たミトコンド
リア心筋症の1例

○戸田 孝子, 須長 祐人, 吉沢 雅史, 河野 洋介, 喜瀬 広亮, 中根 貴弥, 犬飼 岳史 （山梨大学 医学部 小児
科）
Keywords: ミトコンドリア, 心筋症, 肺高血圧
 
【背景】ミトコンドリア病は多彩な臨床像を呈する。今回、突然の代謝性アシドーシス、肺高血圧、循環不全を
伴って発症し、BOLA3遺伝子変異を同定し、早期に診断し得た１例を報告する。【症例】日齢27、女児。満期に正
常分娩で出生し、これまで異常はなかった。活気不良、哺乳不良を認め、全身蒼白となり、救急搬送された。入
院時、高度の高乳酸性代謝性アシドーシス、左室壁運動低下、肺高血圧、 DIC、肝機能障害を認め、ミトコンド
リア病疑いとして全身管理を開始した。人工呼吸管理、カテコラミン投与、 NO吸入療法、エポプロステノール持
続投与、重炭酸投与、ビタミン投与を開始した。代謝性アシドーシスの改善が認められず、血液浄化療法を1日行
い改善した。また、肺高血圧や循環不全も一旦軽快した。ミトコンドリア病を疑う臨床所見に加え、重度の肺高
血圧を伴っており、既報をもとに遺伝子解析を行ったところ、第13病日にBOLA3遺伝子変異（ c.287A＞ G,
p.His96R）が同定され、確定診断された。その後、慢性心不全管理を行なったが、徐々に左室後壁に程度の強い
全周性の左室壁肥厚と心機能低下、心嚢液貯留を認めた。致死率が高い遺伝子異常であることもご家族に説明し
た上で、緩和ケアを行いながら第37病日に永眠した。【考察】ミトコンドリア異常に肺高血圧を伴うことは比較
的稀である。BOLA3遺伝子は鉄-硫黄タンパク合成系に関与する核遺伝子の一つであり、ミトコンドリア内の代謝
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経路の多くの酵素に作用する。BOLA3遺伝子異常では、低酸素時の肺血管内皮機能低下をきたすことが知られてい
る。本症例の剖検所見では肺動脈壁中膜肥厚は認めたが内膜増殖はなく、発症時の著明な肺高血圧は低酸素に伴
う機能的異常も関与しているものと考えられた。ミトコンドリア病を疑う症例に肺高血圧を合併した場合、本遺
伝子変異も念頭においた検索が必要である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track5)

TBX5 R264Kは拡張型心筋症の一因となり心筋内の ACTA1を代
償性に増加させる

○宮尾 成明, 寶田 真也, 岡部 真子, 仲岡 英幸, 小栗 真人, 伊吹 圭二郎, 小澤 綾佳, 廣野 恵一 （富山大学
医学部 小児科）
Keywords: TBX5, 心筋症, Acta1
 
【背景】TBX5は Holt-Oram症候群という先天性心疾患と橈側列形成不全を特徴とする症候群における原因遺伝子
として報告されて以降、心臓発生と心筋細胞の成熟化の中心的な役割を担う転写因子であるが、近年、拡張型心
筋症や心筋緻密化障害の患者において、 R264Kの変異が散見される。【目的】TBX5遺伝子変異による心筋の機能
障害を評価し、心筋症との関連を明らかにすること。【方法】Tbx5 R264Kのノックインマウスを作成し、病理学
的、機能学的、電気生理学的に評価を行い、さらに遺伝子発現変動解析および蛋白定量解析を行い、TBX5変異に
より影響をうける経路を検索した。【結果】Tbx5 R264Kのホモ変異型マウスにおいて拡張型心筋症に類似する心
収縮力低下と心拡大、壁の菲薄化を認めた。さらに加齢につれて組織学的に心筋の線維化が進行しリモデリング
が観察された。ルシフェラーゼアッセイにおいてTBX5が直接作用する転写因子であるANFは活性が維持されていた
ため、従来の T-box pathwayとは別の経路に影響を及ぼしていると推測された。発現解析では36個の有意に発現
変動した遺伝子を検出し、 functional enrichment analysisでは生物学的プロセスにおいて心筋に関与しうる遺
伝子群が示唆された。その中でもActa1の有意な発現上昇が認められ、 ACTA1蛋白の増加が確認された。 ACTA1は
αアクチンのうち骨格筋におけるアイソフォームであるが、心不全において心筋細胞内で増加することが示されて
いる。そのため、この結果は心不全におけるヒトおよびマウスの既報と一致し、代償性に増加していると考えら
れた。【結語】Tbx5 R264Kは先天性心疾患を伴わず、むしろ拡張型心筋症に類似した心収縮力低下を呈し、
ACTA1の代償性増加を来した。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー5（ I-LS05） 
The Gore ASSURED Clinical Study： PIVOTAL Study results plus Nearly
18 months of FDA APPROVAL
座長:赤木 禎治（岡山大学病院 循環器内科） 
スポンサード:日本ゴア合同会社
Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track5
 

 
The Gore ASSURED Clinical Study： PIVOTAL Study results plus Nearly
18 months of FDA APPROVAL 
○Gareth J. Morgan （Children's Hospital Colorado） 
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The Gore ASSURED Clinical Study： PIVOTAL Study results
plus Nearly 18 months of FDA APPROVAL

○Gareth J. Morgan （Children's Hospital Colorado）
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多領域専門職部門シンポジウム | 移行支援

多領域専門職部門シンポジウム01（ I-TRS01） 
小児と成人の事例で考える移行支援
座長:山村 健一郎（九州大学病院 小児科） 
座長:吉田 佳織（大阪母子医療センター）
Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track5
 

 
【基調講演】循環器内科医から見た移行医療 
○元木 博彦 （信州大学 医学部 循環器内科学教室 成人先天性心疾患センター） 
成人看護の立場から考える移行支援 
○鈴木 姿子, 近藤 佳代子 （横浜市立大学附属病院 看護部） 
移行期外来の現状と課題～移行期クリニカルパスの効果的な活用に向け
て～ 
○土田 美由紀1, 伊織 圭美2, 青木 智子3, 三輪 富士代4 （1.福岡市立こども病院 看護部, 2.福
岡市立こども病院 看護部, 3.福岡市立こども病院 看護部, 4.福岡市立こども病院 看護部） 
成人移行期（思春期）にある患者への支援と課題：意思決定支援を中心に 
○権守 礼美 （榊原記念病院 看護部管理室） 
成人移行期（学童期）にある患者への支援と課題：こどものセルフケアか
ら考える移行期支援 
○西川 菜央 （関西医科大学 看護学部） 
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【基調講演】循環器内科医から見た移行医療
○元木 博彦 （信州大学 医学部 循環器内科学教室 成人先天性心疾患センター）
Keywords: 移行医療, 成人先天性心疾患, 診療連携
 
本邦における成人先天性心疾患診療体制の構築は喫緊の課題であるが、ゴールとしての診療体制のビジョン
や、体制構築の過程で生じる課題など不明な点は多い。信州大学では2013年6月に附属病院に成人先天性心疾患セ
ンターが開設され、今後の診療連携の基盤が構築された。現在は信州大学循環器内科と長野県立こども病院小児
循環器科が連携し共同外来を行い、双方向性の診療を提供している。さらに、地域医療機関の循環器内科との連
携体制を整え、県内のネットワークづくりを進めている。講演では、長野県での取り組み過程や実例から循環器
内科が感じた移行医療における今後の課題を提示し、議論を深めたい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track5)

成人看護の立場から考える移行支援
○鈴木 姿子, 近藤 佳代子 （横浜市立大学附属病院 看護部）
Keywords: 先天性心疾患, 移行支援, 成人看護
 
当院では、循環器内科、心臓血管外科、小児循環器科が中心となり、2017年に循環器病センターが発足し
た。2016年4月より成人循環器内科を中心とした成人先天性心疾患（ ACHD： Adult Congenital Heart
Disease）外来を開設、近隣のこども医療センターとも連携を図りながら、診療体制の構築を目指している。  
当院の ACHD症例は、6割以上が複雑心奇形である。先天性心疾患患者特有の環動動態の理解に難渋することも多
く、先天性心疾患（ CHD： Congenital Heart Disease）に精通する大学教員から患者ケアについて定期的に講義
を受けている。一方で看護師が先天性心疾患の患者ケアの理解を深めたとしても、患者独自のセルフケア方法が
確立されているため、予防行動に関する新たな知識の獲得や療養法の修正が難しい場面が散見される。また、小
児期と同様の親子関係において新たに医療者との信頼関係の構築に困難さを感じる場面も少なくない。  
当院 ACHD外来に通院しながら、在宅サービスを導入し療養を継続した患者の症例を振り返り、受け入れる側の移
行支援の現状と課題、地域包括ケアシステムを含めた多職種連携について検討したい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track5)

移行期外来の現状と課題～移行期クリニカルパスの効果的な
活用に向けて～

○土田 美由紀1, 伊織 圭美2, 青木 智子3, 三輪 富士代4 （1.福岡市立こども病院 看護部, 2.福岡市立こども病院
看護部, 3.福岡市立こども病院 看護部, 4.福岡市立こども病院 看護部）
Keywords: 自立支援, 多職種連携, クリニカルパス
 
【背景】 A病院は2014年より移行期支援外来を開始し、年間およそ100名前後は近隣 B大学病院のトランジショナ
ルケア外来へ移行している。移行期支援外来では、これまでの先行研究を基に患者教育体制のシステム化に向
け、移行期外来看護師の育成や発達段階に併せたクリニカルパスの導入を行っている。現状の課題として現
在、思春期以降の患者対象に行っている患者教育を、より早期に行えないか、保護者が子どもに正しく病気を説
明し、成人医療への移行がスムーズに行える為の家庭教育と併わせた医療者の関わりを行うことが挙げられ
た。そこで今回、現行のクリニカルパスを活用し、課題解決に向けて取り組みを行ったので報告する。【目
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的】移行期支援外来の現状の課題を解決し、患者教育体制のシステム化を確立する。【方法】思春期患者の発達
段階に併せたクリニカルパスを用いて、学童期に患者と保護者に同じチェック項目を用いて面談を行う。クリニ
カルパスの各チェック項目を分析し、学童期の患者と保護者の病気に対する理解度について現状を明らかにす
る。【結果】2020年1月現在、保護者が病名は言えるが、それを正しく子どもに教えることが出来ない。セルフケ
アに関して保護者が主体的に行い依存的傾向にある。定期受診の必要性を患者が理解していない。という結果を
認めた。【考察】 A病院の先行研究でも、保護者の病気に対する認識が低いことが分かっている。保護者に対し
患者の病気が分かった段階で、患者が将来自立して受診できる為に、移行期支援について理解を促す必要がある
と考える。そのためには、胎児期からの助産師の関わりや、病棟看護師との連携が不可欠である。【結論】1.保
護者には、患者の病気が分かった段階で移行期支援外来の必要性の理解を促す。2.保護者が病気を正しく理解す
ることで、患者も早期に病気について正しく理解できる。3.移行期支援の充実には助産師や病棟看護師との連携
が不可欠である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track5)

成人移行期（思春期）にある患者への支援と課題：意思決定
支援を中心に

○権守 礼美 （榊原記念病院 看護部管理室）
Keywords: 心疾患, 成人移行期, 意思決定支援
 
成人移行期（思春期）にある患者の生活は、自身の身体と向き合いながら、「普通の中学生・高校生」としての
生活と療養生活を両立するための、様々な調整を必要とし、また親子それぞれが、「自立・自律」への葛藤を抱
えていることが多くある。 私たち医療者は、常に「患者・家族中心の医療」を提供することを使命とし、医療者
が患者・家族と共に考え、同じ目標を持って歩んでいくことが求められる。特に、成人移行期においては、いか
なる医療を受けるかの決定権が患者にあることを私たちがより意識しながら、関わっていくことが大切になって
くる。丸１）は、患者・家族中心型ケアの概念【意思・尊厳の尊重】【情報共有】【意思決定支援】【協働】の
側面から、成人移行期における看護の留意点を述べている。一つは、ある時は子ども、ある時は自立した成人と
しての関わりを織り交ぜながらの関わりを求められていること、しかし認知発達上は、人格形成の途中にあ
り、事実の受け止め方やショックに対する耐性は成人よりもはるかに脆弱であることである。また、成人移行期
の時期に治療や医療上の意思決定を求められるとき、親子それぞれが抱えるストレスは、とても大きく、患者本
人のニーズも見極めながら、情報提供のあり方や介入を様々な視点で検討する必要となることである。そしてそ
の際、多職種チームが協働し、患者・家族をケアの主体者として機能できるよう支援することが重要となる。 今
回、意思決定支援を要した成人移行期にある事例を取り上げながら、改めて、「その人らしい成人期」を迎える
ための移行期支援の必要性についてと、今後の課題について、皆様と考えていきたい。＜参考文献＞丸光
惠：10代患者への支援-看護師の立場から. 小児期発症慢性疾患患者のための移行支援ガイド.じほう；2018.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:30 PM  Track5)

成人移行期（学童期）にある患者への支援と課題：こどもの
セルフケアから考える移行期支援

○西川 菜央 （関西医科大学 看護学部）
Keywords: 先天性心疾患, 移行期支援, セルフケア
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わが国においても移行期医療に関する研究が積み重ねられ、先天性心疾患を持つこどもたちが成人期までに獲得
しておくべき技術や能力が徐々に明らかにされてきている。また、様々な移行医療の提言の中で、こども自身の
意思の尊重やこどもの自己決定権の重要性が述べられている。 しかし、まだまだ臨床の現場ではこどもたちへの
具体的な支援方法については各施設が模索しながら実践を行なっている。私はこどもたちと接する中で我々医療
者が考えるこどもたちの望ましい姿や健康の指標とこどもたちの主観的な健康の指標に乖離があるように感じて
いる。移行期にあると言われているこどもたちは身体発達だけではなく、認知や自我も発達段階である上に、症
状も固定しにくく、環境や役割も目まぐるしく変化を遂げている。その中で、こどもたちは自分の心身の状態を
理解しようとし、自分が健康であるために自分ができることを見出そうとこどもたちなりに生活の中でセルフケ
アを実行している。まずは、こどもが自らの生活の中で発達させてきた健康観やセルフケア能力を医療者である
私たちが理解し、その上で、こどもや養育者とともに探索しながらより健康な生活へこどもが自身で自己決定
し、生活を継続していくための看護支援が必要であると考えている。「こどもセルフケア看護理論」を構築した
片田らは、「こどもを人格を持ったひとりの人間としてみると同時に、今を生きている発達途上の人間であると
意識することは、その人の持てるセルフケア能力を認め、それを実施しようとする力を信じることにつなが
る」1)と述べており、こどもを主体とするケアのために、まずは周囲の大人がこどものセルフケア能力を信じる
ように転換することの重要性を示唆している。今回、私が関わった学童期の事例を紹介し、皆様と一緒に移行期
の支援について考えていきたい。1) 片田範子（編）(2019); こどもセルフケア看護理論, 医学書院, 東京.
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第23回 日本小児心血管分子医学研究会

第23回 日本小児心血管分子医学研究会（ I-PCM）
Sun. Nov 22, 2020 6:30 PM - 8:30 PM  Track5
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パネルディスカッション | カテーテルインターベンション

パネルディスカッション04（ I-PD04） 
カテーテルインターベンション「心房中隔欠損カテーテル治療の限界点」
座長:須田 憲治（久留米大学医学部 小児科） 
座長:中川 直美（広島市立広島市民病院循環器 小児科）
Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track6
 

 
【基調講演】 State of the Art and Future Directions for ASD Closure 
○Gareth J Morgan （The Heart Institute, Children's Hospital of Colorado / University of
Colorado, School of Medicine / Department of Cardiology, University of Colorado
Hospital） 
複雑な形態の心房中隔欠損症を安全に閉鎖するための治療戦略 
○関 満1, 片岡 功一1,2, 古井 貞浩1, 福井 沙織1, 鈴木 峻1, 横溝 亜希子1, 岡 健介1, 佐藤 智幸
1, 河田 政明3, 山形 崇倫1 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 2.自治医科大
学とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター
小児・先天性心臓血管外科） 
体重15kg以下の小児に対する経皮的心房中隔欠損閉鎖術の安全性と有効性 
○鍵山 慶之1,2, 籠手田 雄介2, 井上 忠2, 前田 靖人2, 高瀬 隆太2, 寺町 陽三2, 家村 素史1,2, 須
田 憲治2 （1.聖マリア病院 小児循環器内科, 2.久留米大学 小児科） 
7歳未満の小児例における経皮的心房中隔欠損閉鎖術の有効性と限界 
○上田 秀明, 柳 貞光, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基
成 （神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
心房中隔欠損症カテーテル治療前の経食道エコー検査の有用性と限界－手
術症例からの考察 
○吉田 修一朗1, 佐藤 純1, 吉井 公浩1, 武田 紹1, 西川 浩1, 大橋 直樹1, 小坂井 基史2, 櫻井
寛久2, 野中 利通2, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器科, 2.中京病
院 中京こどもハートセンター 心臓血管外科） 
バルサルバ洞側をフレア形態にして Figulla Flex IIを留置した大動脈縁
欠損を伴う心房中隔欠損患者の中期転帰 
○北野 正尚, 藤本 一途, 加藤 温子, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター 小児循環器科内
科） 
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【基調講演】 State of the Art and Future Directions for
ASD Closure

○Gareth J Morgan （The Heart Institute, Children's Hospital of Colorado / University of Colorado,
School of Medicine / Department of Cardiology, University of Colorado Hospital）
 
ASD Closure has developed into the standard of care for children and young adults with significant
defects. It is now only occasional defects which require surgical closure in most established
practices. This status has been earned by an iterative and evolutionary response to device design and
technique. The current devices and those which are within a few years of availability are
fundamentally different from the first devices used for closure. How much more can technology give
for a procedure which is effectively just closing a hole? 
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track6)

複雑な形態の心房中隔欠損症を安全に閉鎖するための治療戦略
○関 満1, 片岡 功一1,2, 古井 貞浩1, 福井 沙織1, 鈴木 峻1, 横溝 亜希子1, 岡 健介1, 佐藤 智幸1, 河田 政明3,
山形 崇倫1 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小
児手術・集中治療部, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科）
Keywords: ASD, 安全, 合同カンファレンス
 
【はじめに】 ASDでは経皮的閉鎖困難例があり、その適応は慎重に検討すべきである。当院では安全な治療を目
指し、全症例に対し治療前後の合同カンファレンス(小児科、循環器内科、心臓血管外科)で治療法の妥当性を検
討している。デバイス閉鎖の可能性があると判断した症例は全身麻酔下に心臓カテーテル検査及び TEEを行
い、治療に臨んでいる。【方法】当院で経皮的閉鎖術または外科的閉鎖術の対象となった ASD症例177例のうち多
孔性 ASD症例、一次/二次中隔の malalignment症例において治療方針及び転帰を後方視的に検討した。【結
果】多孔性 ASDは12例で、うち8例はデバイス閉鎖、3例は心カテーテル検査/TEE評価後に手術、1例は TEE所見よ
り手術が選択されていた。デバイス閉鎖例で下縁 rimが欠損しているが遺残短絡を許容する形で留置した症例が
2例あり、 risk and benefitを念頭に置いた治療選択がなされていた。広範な rim欠損や中隔瘤を伴った複雑な
形態の症例では手術が選択されていた。心房中隔 malalignment症例は5例で、うち2例はデバイス閉鎖、3例は心
臓カテーテル検査/TEE評価後に手術が施行された。 Sizing Balloonでの計測時に短絡が残った症例があり rimの
把持困難が予想され最大径のデバイスでも閉鎖不能と判断して手術が選択された。術中所見では rimが非常に
floppyであり、心臓カテーテル検査時の判断は妥当であったと考えられた。経皮的閉鎖術症例で心侵食や閉鎖栓
脱落はなく、手術症例で術中所見からデバイス閉鎖可能と考えられた症例もなかった。【まとめ】非定型的形態
の ASDを安全に閉鎖するには、治療前のカンファレンスで検査画像(TTE/TEE、 CT等)に基づき十分に検討するこ
とが不可欠である。経皮的閉鎖術を行う小児科/循環器内科だけでなく心臓外科との合同カンファレンスで治療方
針を検討することや、手術例の術中所見を feedbackし治療法の妥当性を検討することは医療チームの質を向上す
るうえでも重要である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track6)

体重15kg以下の小児に対する経皮的心房中隔欠損閉鎖術の安全
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性と有効性
○鍵山 慶之1,2, 籠手田 雄介2, 井上 忠2, 前田 靖人2, 高瀬 隆太2, 寺町 陽三2, 家村 素史1,2, 須田 憲治2

（1.聖マリア病院 小児循環器内科, 2.久留米大学 小児科）
Keywords: 経皮的心房中隔欠損閉鎖術, 低体重児, カテーテル治療
 
【背景】心房中隔欠損症は一般的に幼少期には無症状だが、染色体異常などの背景疾患を持つ児では早期より体
重増加不良、肺高血圧などを呈し治療を要することがある。当施設群は現在まで700例以上の経皮的心房中隔欠損
閉鎖術（ TCASD）の経験を有し、近年は-2SDを下回り続ける体重増加不良、年に5mm前後の欠損孔拡大、経時的な
右心系拡大を呈する症例では低体重児であっても積極的に TCASDを行い良好な成績を得ている【目的】体重
15kg未満における TCASDの有効性・安全性を評価する【方法】対象：2015年1月から2019年12月に当施設群で
TCASDを施行した331例中、体重30kg以下の小児161例。体重15kg以下の L群21名と15.1kg-30kgの C群140名の2群
において、患者情報や欠損孔詳細、治療内容や治療後経過に関して後方視的に群間比較を行った。尚、原則とし
て希望があればまず経皮的治療を試み、施行できなかった症例に関して外科手術を行った【結果：中央値（範
囲）】 L群は男女比3：18、月齢45か月（10-67）、体重13.2kg（8.2-15）、身長94.6cm（74-103）で5名に染色体
異常を認めた。 L群は C群と比べ有意に欠損孔最大径/身長比（15.9vs11.2mm/m）、欠損孔最大径/心房中隔全長
（0.45 vs 0.36）が大きく、治療前の NT pro BNP値（236.3 vs 124.2pg/mL）や Qp/Qs（2.7vs2.1）、平均肺動
脈圧（19vs15mmHg）が高値であった。一方で L群と C群の間に、 Aortic rim以外の rim欠損の頻度（1 vs
6例）や治療手技時間（7vs6.3分）、治療成功率（95.3 vs 99.3 %）、治療後の合併症率（4.7vs2.5%）に有意差
は認めなかった。合併症の詳細としては L群において1名で輸血を要する貧血を認めたのみであった。 L群で C群
と比較し治療翌日の NT pro BNPの高値（1241.55vs418.3pg/mL）を認めるものの顕性の心不全徴候はなく、治療
後は L群においても良好な体重増加を認めた。【考察】15kg未満の小児に対する TCASDは、症例を選べば年長児
と同様に安全に行える。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track6)

7歳未満の小児例における経皮的心房中隔欠損閉鎖術の有効性
と限界

○上田 秀明, 柳 貞光, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成 （神奈川県立
こども医療センター 循環器内科）
Keywords: 閉鎖栓, erosion, 脱落
 
【目的】7歳未満の小児例の経皮的心房中隔欠損閉鎖術の有効性と限界の検討【方法】対象は、当院で2006年8月
から2019年11月まで経皮的心房中隔欠損閉鎖術を希望された7歳未満の心房中隔欠損 ASD315例、7歳以上18歳未満
の ASD249例をそれぞれ A群、 B群とし、両群間で比較検討した。全例、全身麻酔下に経食道心臓超音波検査
TEEを施行し、サイジングバルーンによる欠損孔径や各 rim長の計測を行った。 Amplatzer Septal Occluder
ASOに加え、2016年からは Occlutech社製 Figulla Flex IIも併用。後方視的検討。【結果】 A群、 B群の年齢は
5.0±1.1歳(中央値5.1歳)、10±3.1歳(中央値10歳)(p＜0.005)、体重は16±2.9kg(中央値16kg)、33±14kg (中央値
29kg)(p＜0.005)。カテーテル治療適応外としたのは A群12例、 B群4例。カテーテル治療を試みたのが A群
289例、 B群236例で、合併症なく留置し得たのは A群275例(95%)、 B群227例(96%)と両群間で有意差なし。不成
功例は A群で脱落1、留置不能例3、大動脈や左房への圧迫のため回収、断念6を含む14例、 B群 erosion1、脱落
2、留置不能例2、大動脈や左房への圧迫のため回収、断念4を含む9例。 TEE上での欠損孔径は A群12.5±4.8 mm、
B群12.1±4.4 mm、留置された閉鎖栓径は A群15.8±5.0mm、 B群15.6±4.7mmと両群間で有意差なし。 A群の欠損孔
は全例24mm未満。 rim長は、 aortic rimA群 3.4±3.0mm、 B群3.3±3.1mmで 、 IVC rim A群 9.2±5.1mm、 B群
12.2±5.3mmと両群間で有意差なし。留置例は全例4泊5日で退院。輸血は A群の1例に実施。退院後に外科的回収を
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要したのは erosion1例。【考察と結論】体格の小さい7歳未満の小児例の場合、欠損孔が24mm未満であれば閉鎖
栓の留置は可能で、体格の大きい7歳以上の小児例群と比較して成績は遜色ない。閉鎖栓の特性を考慮し慎重に行
うことで、体格の小さい7歳未満の小児例における経皮的心房中隔欠損閉鎖術は有効でかつ安全な手技と考える。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track6)

心房中隔欠損症カテーテル治療前の経食道エコー検査の有用性
と限界－手術症例からの考察

○吉田 修一朗1, 佐藤 純1, 吉井 公浩1, 武田 紹1, 西川 浩1, 大橋 直樹1, 小坂井 基史2, 櫻井 寛久2, 野中 利通
2, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセンター 心
臓血管外科）
Keywords: 心房中隔欠損症, カテーテル治療, 手術治療
 
【背景】当院では幼児期以降の心房中隔欠損症（ ASD）例では、カテーテル治療（ ASO）を考慮した場合は、事
前に鎮静下で経食道エコー（ TEE）を施行し ASOの適否を判断している。【目的】手術症例の術中所見より
TEEによる ASOの適否の再検討をおこない事前 TEEの有用性、限界につき検討を行った。【方法】2011年3月から
2019年12月までに当院で ASDに対して事前に TEE施行された627例のうち、最終的に当院で手術治療をおこなった
107例の手術記録と TEE所見につき後方視的に検討を行った。【結果】 TEE施行時の年齢、体重、身長の中央値
は、6（4－71）歳、20（12－78） kg、117（91－177） cmであった。事前 TEEで ASO適応（ボーダーライン例を
含む）と判断され最終的に手術となった症例は14例あり、手術希望6例、 ASO時に中止4例、 ASO後房室ブロック
1例、脱落1例、三尖弁との同時手術1例、金属アレルギー1例であった。一方手術記録より明らかな rim欠損がな
く ASOができた可能性があった症例は18例であった。それらの TEE評価は後下縁欠損10例、一次中隔と二次中隔
の malalignment（ MA）7例、心房中隔瘤１例であった。【考察】手術記録からは事前の TEEで後下縁欠損、中隔
の MAと診断した症例で ASOができた可能性があった。 TEEでは後下縁評価は困難なこともあり、 rimが完全欠損
ではないが乏しい症例では判断が難しいこともある。後下縁をより正確に評価するために心腔内エコー、その他
のモダリティでの評価が有用であり、追加評価をおこなうことにより ASO適応が増える可能性はある。中隔の
MA症例は前縁が乏しい以外、手術所見を認めないが、実際にはデバイスの大きさや留置状態を考えるとカテーテ
ル治療が困難なこともある。また MAの診断は経胸壁エコーでは難しく、事前に TEEで評価を行うことは有用と思
われた。【結論】事前の TEE検査により後下縁評価は限界例もあるが、中隔 MA評価には有用であり治療選択をよ
り正確に行うことができる。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track6)

バルサルバ洞側をフレア形態にして Figulla Flex IIを留置し
た大動脈縁欠損を伴う心房中隔欠損患者の中期転帰

○北野 正尚, 藤本 一途, 加藤 温子, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター 小児循環器科内科）
Keywords: 心房中隔欠損, カテーテル治療, erosion
 
【背景】大動脈縁欠損の場合、 Amplatzer閉鎖栓を用いた心房中隔欠損（ ASD）閉鎖術はデバイス塞栓または心
浸食の危険が高くなる。 Figulla Flex II（ FFII）を用いて、バルサルバ洞側をフレア形態にして留置する閉鎖
法（本治療法）は、これらの合併症を回避する一手段と思われるが、その遠隔期の転帰は明らかではない。【目
的】大動脈縁欠損 ASDに対する本治療法の遠隔期転帰の検討。【方法】2016年2月から2019年4月に当科で FFIIを
用いて本治療法を試みた、最小縁長1mm以下の大動脈縁欠損 ASDの47症例（年齢6-73歳；体重17-75kg；女性
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31例）において、留置成功率（翌日迄閉鎖栓の回収等なし）、6-12ヶ月後の有効閉鎖率（残存短絡カラー幅2mm未
満）、平均2.3年間の観察期間中に生じた合併症、留置直後から6ヶ月後のデバイス形態変化、ディスクの圧迫に
よるバルサルバ洞壁の変形に関して後方視的に検討した。有意 p＜0.05。【結果】47例中、広範囲大動脈縁欠損
が33例、 mal-aligned rimが18例。平均の最大 ASD径；バルーンサイジング径；デバイス径はそれぞれ17.7±
5.0；20.2±4.6；24.2±4.7 mm。留置成功率は100%。6-12ヶ月後有効閉鎖率は100%。合併症：留置直後に洞機能不
全を認め、3mmサイズダウンで洞調律へ回復した症例が１例；一過性 I°房室ブロックが１例；大腿動静脈瘻が
1例。6ヶ月後のデバイス形態変化は、デバイスがバルサルバ洞に最接近する時相で、中央部の厚みは平均13.7か
ら9.5mmへと有意に減少したが、バルサルバ洞側の両ディスクエッジ間距離は14.5から13.9mmへと不変で、フレア
形態が維持された。バルサルバ洞壁の変形は留置直後13例、6ヶ月後28例に認められたが、26例はエッジ内面によ
る圧迫であり、28例の壁の変形深度は0.5-1.5mmと軽微であった。【結論】大動脈縁欠損を伴う ASDに対するバル
サルバ洞側をフレア形態にした FFII留置術は、伝道路障害に注意を要するが、その中期転帰は有効かつ安全と評
価される。
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優秀演題 | カテーテルインターベンション

優秀演題04（ I-OEP04） 
心房中隔欠損カテーテル治療の限界点
座長:須田 憲治（久留米大学医学部 小児科） 
座長:中川 直美（広島市立広島市民病院循環器 小児科）
Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track6
 

 
経皮的心房中隔欠損閉鎖術後の経時的心腔リモデリングと遠隔期合併症の
関連 
○土井 大人, 宗内 淳, 渡邉 まみ江, 杉谷 雄一郎, 松岡 良平, 江崎 大起 （九州病院 小児
科） 
Fontan手術後 fenestrationの経カテーテル的デバイス閉鎖における適応
基準の考察 
○川崎 有希1,2, 佐々木 赳1,2, 小林 大介2 （1.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科,
2.ミシガン小児病院 循環器科） 
経皮的肺動脈絞扼拡大術の検討 
○富田 英, 藤井 隆成, 柿本 久子, 大山 伸雄, 清水 武, 長岡 孝太, 山口 英貴, 籏 義仁, 樽
井 俊, 宮原 義典, 石野 幸三 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 
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(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track6)

経皮的心房中隔欠損閉鎖術後の経時的心腔リモデリングと遠
隔期合併症の関連

○土井 大人, 宗内 淳, 渡邉 まみ江, 杉谷 雄一郎, 松岡 良平, 江崎 大起 （九州病院 小児科）
Keywords: 経皮的心房中隔欠損閉鎖術, 遠隔期合併症, 心腔リモデリング
 
【背景】経皮的心房中隔欠損閉鎖術(TC-ASD)の手技は確立しているが、新規不整脈などの合併症が遠隔期に発症
することもしられている。 TC-ASD後の心腔リモデリングが遠隔期合併症にどのように関与しているかは不明であ
る。【目的】 TC-ASD後の心腔リモデリングと遠隔期合併症について検討する。【対象と方法】2008年から2016年
に当院および九州大学病院で TC-ASDを施行した18歳以上の79例において、性別(女性81％)、治療時年齢、カ
テーテル検査所見、欠損孔サイズ、デバイスサイズおよび TC-ASD前後(治療前、治療翌日、治療6か月後)の心エ
コー所見(右房、右室、左房、左室サイズ)を後方視的に評価し、遠隔期合併症に影響を与える因子について検討
した。【結果】 TC-ASD治療時年齢49歳(18-80)、肺体血流比2.29(1.70-2.70)、平均肺動脈圧 17mmHg(14-19)、欠
損孔サイズ17mm(6-37)、デバイスサイズ20mm(7-38)であった。観察期間40か月(6-106)中に死亡を含む遠隔期合併
症を9例(不整脈6例、心不全による再入院2例、悪性腫瘍による死亡1例)認めた。 TC-ASD前後で、右房(13.6→
10.3→9.1cm2/m2,p＜0.001)、右室(17.7→14.5→13.5cm2/m2,p＜0.001)は縮小し、左室(46.3→53.2→58.5mL/m2

,p＜0.001)は拡大していた。一方、左房は治療前後で変化がなかった(34.0→29.2→33.3mL/m2,p＝0.07)。遠隔期
合併症の有無では、治療時年齢に有意差を認め(62vs47,p＜0.01)、左房サイズが治療前(42.3vs33.3,p＜
0.01)、治療6か月後(37.5vs30.4,p＝0.03)ともに大きかった。【考察と結語】 TC-ASD後遠隔期合併症を9例認
め、治療時年齢、治療前および治療6か月後の左房サイズに有意差を認めた。高年齢で左室硬化、拡張不全を有す
る症例は注意が必要である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track6)

Fontan手術後 fenestrationの経カテーテル的デバイス閉鎖に
おける適応基準の考察

○川崎 有希1,2, 佐々木 赳1,2, 小林 大介2 （1.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科, 2.ミシガン小児病院
循環器科）
Keywords: fenestration, Fontan, closure
 
Background： Patent fenestration in Fontan circulation may cause adverse outcomes due to a right-to-
left shunting. The criteria for effective and safe closure of fenestration remains unclear. 
Objectives The objective was to identify the optimal criteria for closure of fenestration. 
Methods： This was a retrospective study to evaluate the patients who was brought to the cardiac
catheterization for an indication of fenestration closure over 26 years. The primary outcome was
development of the composite events consisting of death, transplant, transplant evaluation, protein
losing enteropathy, plastic bronchitis or worsening NYHA class. The study cohort was divided into two
groups: device closure vs. no closure. The data were compared between the two groups. 
Results： Among 41 patients who brought to the catheterization, 34 received closure and 7 did not
receive. On the median follow up of 3 years(1 month to 12.6 years),the incidence of primary outcome
was significantly higher in no closure group(43％ vs. 6％,p＜0.01). No closure group had a higher
incidence of more than moderate atrioventricular valve regurgitation(odds ratio 1.8,p＜0.02), NYHA
class III-IV symptoms(2.7,p＜0.01), use of ACEI/ARB(1.4,p＜0.05) and furosemide(1.6, p=0.01), lower
pre-closure SaO2(83％ vs. 89％,＜0.05), and balloon-occlusion SaO2(91％ vs. 94％,p＜0.01). 
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Conclusion： The criteria for safe and effective Fontan fenestration closure was less than moderate
atrioventricular valve regurgitation, NYHA class I-II symptoms, no need of ACEI/ARB and furosemide,
and higher SaO2 at baseline and balloon-occlusion test.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track6)

経皮的肺動脈絞扼拡大術の検討
○富田 英, 藤井 隆成, 柿本 久子, 大山 伸雄, 清水 武, 長岡 孝太, 山口 英貴, 籏 義仁, 樽井 俊, 宮原 義
典, 石野 幸三 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Keywords: 肺動脈絞扼術, 肺動脈絞扼拡大術, 肺動脈狭窄
 
【背景】主肺動脈絞扼(PAB)に対する経皮的拡大術は、散発的な報告があるのみである。【対象】8例に対する
12回の PABに対する経皮的肺動脈絞扼拡大術(P-Debanding)で対象の年齢は PAB（以下すべて中央値） 、 P-
Debandingそれぞれ13日、7ヶ月、 P-Debanding時の体重は7.3kgであった。単心室循環2例、2心室循環6例で P-
Debandingの適応は低酸素血症3例6回、低酸素血症と PABにともなう一側肺動脈分岐部狭窄3例4回、右側心室機能
障害と PAB不要が各1例1回であった。【方法】姑息的 Debandingでは PAB周径の30-50%、永続的 debandingでは
50%以上で、参照血管径の1.5倍を越えないサイズのバルーンを用いた。一側肺動脈狭窄合併例および PAB後長期
間経過ではステントを留置した。親権者より同意を取得し、ステント留置は昭和大学病院における高難度新規医
療技術・未承認新規医薬品等評価委員会の承認を得た。【結果】1.低酸素血症が適応となった6例10回では、酸素
飽和度は79から90%(p＜0.01)に上昇した。1例では PAB周径50%のバルーンを使用したにも関わらず再狭窄を繰り
返し、3回の P-Debandingを必要としたが、最終的に60%で十分な拡大が得られた。2.一側肺動脈狭窄合併例のう
ち1例では十分なサイズのバルーンを使えず無効であった。2例は肺動脈狭窄が再増悪し、1例では PABを含め
て、1例では PABにかからない肺動脈分岐部にステントを留置した。3.単心室循環で PAB12年後の1例ではステン
トを留置し、段階的拡大により低酸素血症が改善した。4.ダブルスイッチを目指した PABにともない左室機能が
低下した1例では P-Debandingにより回復した。5.筋性部心室中隔欠損の自然縮小にともない PABが不要となった
1例では PABが完全に解除された。【考察と結論】 P-Debandingは姑息的治療としても根治的治療としても効果が
高い。一側肺動脈狭窄合併例ではバルーンのみの効果は限定的で姑息的ステント留置が望ましい。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー6（ I-LS06） 
胎児心機能評価-最新のシステムを含めて-
座長:黒嵜 健一（国立循環器病研究センター 小児循環器部） 
スポンサード:キヤノンメディカルシステムズ株式会社
Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track6
 

 
Aplio　i-series最新の画像診断機器の使用経験 
○稲村 昇 （近畿大学医学部 小児科学教室） 
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(Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track6)

Aplio　i-series最新の画像診断機器の使用経験
○稲村 昇 （近畿大学医学部 小児科学教室）
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多領域専門職部門シンポジウム | 小児重症心不全におけるリハビリテーション

多領域専門職部門シンポジウム02（ I-TRS02） 
小児重症心不全：補助人工心臓装着患児におけるリハビリテーションの力
‐その実践と多領域のサポート‐
座長:平田 康隆（東京大学医学部附属病院 心臓外科） 
座長:南 茂（大阪大学医学部附属病 院医療技術部臨床工学部門・臨床工学部）
Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track6
 

 
東京大学病院における小児重症心不全患者のリハビリテーション -心身の
発達を目指して- 
○天尾 理恵1, 平田 康隆2, 益澤 明広2, 浦田 晋3, 中野 克俊3, 犬塚 亮3, 小野 稔2, 唐沢 康暉
1, 芳賀 信彦1 （1.東京大学医学部附属病院 リハビリテーション部, 2.東京大学医学部附属病院
心臓外科, 3.東京大学医学部附属病院 小児科） 
VAD装着患児における理学療法の方針と実践-大阪大学医学部附属病院- 
○鎌田 理之1, 橋田 剛一1, 松本 ゆかり1, 神田 龍馬1, 佐原 亘1, 南 茂2, 金谷 知潤3, 平 将生
3, 上野 高義3, 澤 芳樹3 （1.大阪大学 医学部附属病院 リハビリテーション部, 2.大阪大学 医
学部附属病院 臨床工学部, 3.大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科学） 
当院における小児用体外式補助人工心臓装着患者に対するリハビリ
テーションの経験 
○高木 敏之1, 五十嵐 悠華1, 近田 光明1, 戸田 紘一3, 牧田 茂2, 枡岡 歩3 （1.埼玉医科大学国
際医療センター リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓リハビリ
テーション科, 3.埼玉医科大学国際医療センター 重症心不全心臓移植センター） 
ICUにおける体外式 VAD装着患児のリハビリテーションをスムーズに行う
ための多職種連携 
○竹添 麻貴 （東京女子医科大学病院 看護部 東2階ICU） 
小児重症心不全：補助人工心臓装着患児におけるリハビリテーションの力
‐その実践と多領域のサポート‐ 
○村辻 雄大1, 南 茂1, 吉田 幸太郎1, 工藤 寛子1, 楠本 繁崇1, 高階 雅紀1, 吉田 靖2, 金谷 知
潤3, 平 将生3, 上野 高義3, 澤 芳樹3 （1.大阪大学医学部附属病院臨床工学部, 2.大阪大学大
学院医学系研究科保健学専攻先進臨床工学共同研究講座, 3.大阪大学大学院医学系研究科外科学
講座心臓血管外科学） 
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東京大学病院における小児重症心不全患者のリハビリ
テーション -心身の発達を目指して-

○天尾 理恵1, 平田 康隆2, 益澤 明広2, 浦田 晋3, 中野 克俊3, 犬塚 亮3, 小野 稔2, 唐沢 康暉1, 芳賀 信彦1

（1.東京大学医学部附属病院 リハビリテーション部, 2.東京大学医学部附属病院 心臓外科, 3.東京大学医学部
附属病院 小児科）
Keywords: リハビリテーション, 心臓移植, 補助人工心臓
 
【はじめに】小児心臓移植数は漸増しているが、待機期間は長期に及ぶ。移植待機期間をどう過ごすかが移植後
に影響を及ぼすと考えられ、リハビリテーション（リハビリ）の位置付けは重要となる。今回、心臓移植を目指
す重症心不全患者のリハビリについて、当院の取り組みを報告する。【リハビリの実際】2020年1月現在、15歳以
下の VAD患者24名にリハビリを実施し（平均年齢7歳（5ヶ月-15歳）、体外設置型22名）、14名が移植に至ってい
る（当院移植5名）。 VAD装着日数は平均458日（217-1107日）と長期に及んでいる。 VAD患者のリハビリは、可
能な限り VAD装着前より開始し、術後、状態に応じ迅速に離床を進めている。また、術前から児・家族との関係
性を構築し、術後、安心してリハビリが再開できるよう心がけている。リハビリの主たる目標は、 VAD装着前は
過負荷に注意し、心不全の増悪を招かない範囲での身体機能維持、装着後は循環動態に応じた積極的離床、身体
機能・ ADL能力の向上、発達促進である。特に発達途上にある乳幼児の場合、十分な安全を確保した上で発達を
促せるよう、多職種で協力し、活動場所の拡大、他児との交流を増加できるよう取り組んでいる。学童に関して
は、有酸素運動の実施により筋力・耐久性の向上が図れ、1日2000歩以上の歩行耐久性の獲得、植込型 VAD患者で
は4時間程度の外出が可能な体力を獲得し、自宅退院を迎えられている。このような取り組みにより、当院移植患
者4名（移植前に運動麻痺を有す患者を除く）の移植術後の平均在院日数は36.5日（21-46日）、退院までに術前
レベルの発達・身体機能を再獲得できている。【結語】移植を待機する小児重症心不全患者のリハビリは、身体
機能の向上のみならず心身の発達が目標となる。患者が望ましい状態で移植に到達するためには、医療チームで
協力した取り組みが重要である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track6)

VAD装着患児における理学療法の方針と実践-大阪大学医学部
附属病院-

○鎌田 理之1, 橋田 剛一1, 松本 ゆかり1, 神田 龍馬1, 佐原 亘1, 南 茂2, 金谷 知潤3, 平 将生3, 上野 高義3,
澤 芳樹3 （1.大阪大学 医学部附属病院 リハビリテーション部, 2.大阪大学 医学部附属病院 臨床工学部, 3.大
阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科学）
Keywords: 小児重症心不全, 補助人工心臓, 理学療法
 
【はじめに】小児重症心不全患者では、長期心臓移植待機に伴い補助人工心臓(VAD)治療も長期管理を要する。そ
のため、長期 VADサポート中も安全を確保しつつ VAD装着患児の身体機能・運動耐容能を維持改善し、身体発達
を促すことが重要となるが、その実際の方法や効果はよく分かっていない。今回、当院における小児用
VAD(EXCOR)装着患児に対する理学療法(PT)の経験について報告する。【対象】2015年から2020年7月に当院で
EXCOR装着術後 PTを実施した8名(装着時年齢3.5(0.1－11.1)歳、男児2例、基礎疾患 RCM3例、 DCM3例、
ICM1例、先天性心疾患1例)。装着時3歳以上の5例は術前までに歩行以上の動作を獲得済の一方、３歳未満の3名は
歩行獲得に至っていなかった。術後69(8-303)日より PTを開始した。【目標】 PT開始時の動作能力は術後303日
経過の1例を除き全例で術前より低下していため、3歳以上の症例では歩行自立を、３歳未満の症例では術前もし
くは年齢相応の発達を目指した段階的な粗大運動獲得を目標に設定した。【実践】 PT期間中、身体への過負荷や
IKUSの移動、駆動チューブ・ポンプ固定の状況等の安全性を確保しつつ、遊びの中で適切な負荷がかけられるよ
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う工夫を行った。その為に適宜他職種との連携を図った。【結果】8例へ172(51-294)日間 PTを実施。内3歳以上
2例は歩行自立を、3歳未満の１例は術前獲得の粗大動作より高い目標を達成した。加えて待機中の3名(3歳以上
2例・未満1例)は PT開始時より動作能力を改善し、目標達成に向け PTを安全に継続できている。その他2名(3歳
以上・未満各1例)は右心不全が顕著となり運動負荷量の低減を要したため、目標達成に至らなかった。8例中6例
は良好な PT効果が得られる結果となった。【まとめ】 EXCOR装着患児では術後は術前の獲得動作よりも動作能力
が低下するが、適切な体調管理や安全確保の元実施された積極的なリハビリ介入により動作能力は改善し、発達
の促しが可能と考えられた。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track6)

当院における小児用体外式補助人工心臓装着患者に対するリ
ハビリテーションの経験

○高木 敏之1, 五十嵐 悠華1, 近田 光明1, 戸田 紘一3, 牧田 茂2, 枡岡 歩3 （1.埼玉医科大学国際医療センター
リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓リハビリテーション科, 3.埼玉医科大学国
際医療センター 重症心不全心臓移植センター）
Keywords: 小児小児用体外設置型補助人工心臓, リハビリテーション, 小児重症心不全
 
【はじめに】小児用体外設置型補助人工心臓(EXCOR)は小児重症心不全の治療や心臓移植待機の補助として2015年
6月から我が国でも承認され、以来国内での装着数も増加している。今回、当院で行われた6名の EXCOR装着患児
のリハビリテーション(リハ)の経験について報告する。【対象】2016年12月から2020年2月までに当院で EXCOR装
着7例(平均年齢は3.5±3.2歳)のうちリハを行った患児6名(男/女：1/5)を対象とした。【方法】 EXCOR装着後は医
師の指示のもと術後リハを開始(16±10.8日)しバイタルサインに注意しつつ座位練習から開始(幼児/児童：72±
48.3日/14.5±5.7日)し段階的に運動負荷の増加を図る。幼児の場合は発達段階に応じた機能獲得を目指すが、
EXCOR挿入部の考慮しうつ伏せやずり這いなどの練習は積極的に行わず、座位や掴まり立ち等の練習を中心に実施
する。リハの際は臨床工学技士が同伴し、姿勢の変化や運動負荷増加の際にポンプ状態のチェックを行いつつリ
ハを進行した。家族に対しては抱き方や日常生活上での注意点などの指導も行った。【結果】リハ介入した6例
中、心臓移植に到達した2症例(児童1名、幼児1名)は、年齢相応の発達を維持する事ができた。また心内膜床欠損
症術後心不全症例(2歳)では、長期臥床による廃用症候群を認め掴まり立ちの段階で国内移植となった。現在装着
中3例のうち2例(乳児1例、児童1例)は、年齢相当の発達を獲得し、幼児1例は廃用症候群による身体機能低下を認
めている。【考察】人工心臓装着患者の術後リハの大きな目的は心臓移植に向けディコンディショニングの改善
と身体機能の向上であり、 EXCOR装着患児においても同様である。特に幼児の場合は術前の活動量低下と術後臥
床の影響で発達遅延を認める事が多く、医師や看護師、臨床工学技士と連携し積極的に術後リハを行う事で、
EXCOR装着により活動が制限された状態でも、患児の正常な発達を促し身体機能の向上を図る事が可能である。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track6)

ICUにおける体外式 VAD装着患児のリハビリテーションをス
ムーズに行うための多職種連携

○竹添 麻貴 （東京女子医科大学病院 看護部 東2階ICU）
Keywords: EXCOR, リハビリテーション, 小児
 
当施設では2019年から現在までに Berlin Heart EXCOR（以下 EXCOR）3症例を経験した。3症例は全て乳児であ
り、 EXCOR装着時の平均体重は4.4（3.6～5.2） kgであった。いずれの患児でも EXCORのポンプは、膝の辺りに
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あり、リハビリテーション（以下リハビリ）による貫通部や送・脱血カニューレ、駆動ケーブルのトラブルが懸
念された。そこで、 ICUで初回症例のリハビリを開始する際、医師、看護師、理学療法士、臨床工学技士が集ま
り、人形を使用したシミュレーションを行った。それぞれの役割を決めて行動し写真を撮り、他のスタッフと共
有した。またリハビリ前後でドライブラインの皮膚貫通部に変化がないか観察し、患児の活動やリハビリに合わ
せて皮膚貫通部の固定方法を模索し、ドライブラインの屈曲防止のためバストバンドやポシェットを使用した。 
EXCORを装着した患児は成長発達に合わせてリハビリを行うことが大切である。そのため、看護師は患児が発達段
階のどの段階にいるのか見極めリハビリ内容を検討する必要がある。そして入院の経過の中で患児が成長発達で
きるように保育士との連携も重要になる。また、成長発達に欠かせないのが家族、特に母親の存在である。
ICU看護師は早い段階から親を含めた家族にリハビリへの介入を促し、母子の愛着形成や患児とのスキンシップを
深めることができるよう多職種間の調整役を担っている。 
EXCORを装着した患児のリハビリには多職種との協働、家族へのサポートが不可欠である。当施設 ICUの乳児に対
するリハビリの経験を通して、今回のシンポジウムでさまざまな発達段階における VAD装着患児の多職種連携に
ついてディスカッションしたい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 5:00 PM  Track6)

小児重症心不全：補助人工心臓装着患児におけるリハビリ
テーションの力 ‐その実践と多領域のサポート‐

○村辻 雄大1, 南 茂1, 吉田 幸太郎1, 工藤 寛子1, 楠本 繁崇1, 高階 雅紀1, 吉田 靖2, 金谷 知潤3, 平 将生3,
上野 高義3, 澤 芳樹3 （1.大阪大学医学部附属病院臨床工学部, 2.大阪大学大学院医学系研究科保健学専攻先進
臨床工学共同研究講座, 3.大阪大学大学院医学系研究科外科学講座心臓血管外科学）
Keywords: LVAD, 臨床工学技士, EXCOR
 
小児重症心不全に対する治療として、本邦では2011年からは植込型左室補助人工心臓(implantable Left
Ventricular Assist Device: iLVAD)が、2015年からは体外式左室補助人工心臓(extracorporeal Left
Ventricular Assist Device: eLVAD)である EXCORがそれぞれ保険償還されたが、心臓移植まで長期待機を余儀な
くされている。その中で、 LVAD装着患児に対する術後リハビリ―テションの目的は、心臓移植に向けたデコン
ディショニングの改善や、筋力向上による ADLの改善である。しかし、リハビリテーションの実施中には、血圧
や LVAD流量の低下、 LVAD機能不全、ドライビングチューブまたはドライブラインの破損及び断線、皮膚障
害、出血等の有害事象が考えられるため、安全性には十分に留意する必要がある。 
　当院では、これまで18歳未満の重症心不全患児に対し、 EXCORを25名（装着時日齢461日[216-1163日]、補助期
間243日[112-394日])に、 iLVAD（ DuraHeart、 EVAHEART、 Jarvik2000、 HVAD、 HeartMate3）を18名（装着時
年齢13.5歳[12.00-15.75歳]、補助期間768日[300-1015日]）に装着した。 
　LVAD装着患児のリハビリテーションは、術後初期にはベッド上で実施され、ポンプの位置やドライビング
チューブならびにドライブラインの取り回し等に注意する必要性は少ないが、 ADLが上がるにつれ活動範囲が広
がることにより、装置、ポンプならびに周辺のラインへの注意がより重要となる。このような状況の中で安全な
リハビリテーションを実現するため、当院では、臨床工学技士による LVAD機器駆動状態の確認、リハビリ
テーションへの立ち会い、患児・家族および医療スタッフに対する LVAD機器についての説明といった取り組みに
加えて、臨床工学技士-理学療法士間で互いに理解を深めるための相互交流を行ってきた。 
　本演題では、我々が取り組んできたこれらの役割についての現状と、今後に向けた課題を提示する。
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シンポジウム | 分子医学・再生医療・心臓血管発生

シンポジウム04（ I-S04） 
分子医学・再生医療・心臓血管発生「先天性心疾患の理解・治療・予防に
つなげる臨床心臓発生学」
座長:横山 詩子（東京医科大学 細胞生理学分野） 
座長:古道 一樹（慶應義塾大学医学部 小児科） 
座長:山岸 敬幸（慶應義塾大学医学部 小児科）※I-S04-1基調講演担当
Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7
 

 
【基調講演】 Impact, benefit and safety of mitochondrial
transplantation for myocardial protection and its potential
application for the pediatric cardiology 
○James D. McCully （Boston Children's Hospital/Harvard Medical School） 
心臓神経堤細胞の世界 
○山岸 敬幸 （慶應義塾大学 医学部 小児科） 
心筋細胞発生研究と臨床 
○八代 健太1, 榊 真一郎1,2, 井上 聡1,3 （1.京都府立医科大学 大学院医学研究科 生体機能形態科
学, 2.東京大学 大学院医学系研究科 小児科学, 3.京都府立医科大学 大学院医学研究科 小児科
学） 
Fibulin-1は内膜肥厚部で細胞外基質を統合し、動脈管の解剖学的閉鎖を促
進する 
○伊藤 智子1, 中川路 太一1,2, 齋藤 純一1, 二町 尚樹1, 益田 宗孝1,2, 麻生 俊英3, 石川 義弘1,
横山 詩子1,4 （1.横浜市立大学 循環制御医学, 2.横浜市立大学 外科治療学, 3.神奈川こども医療
センター 心臓血管外科, 4.東京医科大学 細胞生理学） 
心房特異的 Pitx2c過剰発現は洞結節の機能を低下させる 
○馬場 俊輔1,2, 赤池 徹1, 新庄 聡子3, 南沢 享1 （1.東京慈恵会医科大学 細胞生理学講座, 2.東
京慈恵会医科大学 小児科学講座, 3.パドバ大学 生物学講座） 
TMEM260遺伝子異常を認めた総動脈幹症(Truncus arteriosus:TA)の同胞例 
○高瀬 隆太1, 清松 光貴1, 井上 忠1, 前田 靖人1, 鍵山 慶之1, 財満 康之2, 籠手田 雄介1, 庄嶋
賢弘2, 渡邊 順子1, 吉浦 考一郎3, 須田 憲治1 （1.久留米大学 医学部 小児科学教室, 2.久留米大
学 医学部 外科学講座, 3.長崎大学 原爆後障害医療研究所 人類遺伝学研究分野） 
ABL1変異は先天性心疾患を伴う症候群の原因となる～エクソーム解析と質量
分析法を応用した遺伝性心室中隔欠損症の網羅的病態解明～ 
○山本 英範1, 早野 聡1,2, 奥野 友介3, 小野田 淳人4, 加藤 耕治5, 長井 典子6, 深澤 佳絵1, 齋藤
伸治5, 高橋 義行1, 加藤 太一1 （1.名古屋大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.中東遠総合医療
センター 小児科, 3.名古屋大学医学部附属病院 先端医療臨床研究支援センター, 4.名古屋大学医
学部附属病院 総合周産期母子医療センター 新生児部門, 5.名古屋市立大学大学院医学系研究科
新生児・小児医学分野, 6.岡崎市民病院 小児科） 
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(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7)

【基調講演】 Impact, benefit and safety of mitochondrial
transplantation for myocardial protection and its
potential application for the pediatric cardiology

○James D. McCully （Boston Children's Hospital/Harvard Medical School）
 
To ameliorate the effects of myocardial ischemia/reperfusion injury (IRI) we have utilized a novel
therapeutic approach, mitochondrial transplantation, in which myocardial mitochondria damaged by
ischemia/reperfusion injury are replaced or augmented with viable, respiration competent mitochondria
obtained from the patient’ s own body. The isolated mitochondria can be delivered by direct injection
or by intra coronary delivery to the myocardium where they are rapidly internalized by cardiac cells
by actin dependent endocytosis and then fuse with resident mitochondria and remain viable for at
least 28 days. The transplanted mitochondria increase total tissue ATP content and ATP synthesis and
upregulate cardioprotective cytokines and proteomic pathways for the mitochondrion and the generation
of precursor metabolites for energy and cellular respiration. Mitochondrial transplantation is not
associated with adverse short- or long-term complications related to mitochondrial delivery such as
arrhythmia, intramyocardial hematoma, scarring, or immune or inflammatory responses. The efficacy of
mitochondrial transplantation has been demonstrated in in vitro and in vivo animal studies to rescue
myocardial cells and significantly enhance post-ischemic functional recovery. In a single-center
study of patients requiring extracorporeal membrane oxygenation for post-cardiotomy cardiogenic shock
following IRI, mitochondria transplantation has been shown to be associated with improved cardiac
function and short-term outcomes for post-cardiotomy ECMO related to ischemia/reperfusion injury.
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7)

心臓神経堤細胞の世界
○山岸 敬幸 （慶應義塾大学 医学部 小児科）
Keywords: 発生, 流出路, 先天性心疾患
 
神経堤細胞（ neural crest cell）は、今をときめく iPS細胞を遡ること約150年、1868年に Wilhelm Hisに
よって発見された、胎生期の多分化能を有する細胞集団である。神経管の背側に起源し、間葉細胞として体の前
後軸に対して分節的に遊走し、交感・副交感神経細胞、メラニン色素細胞など様々な細胞に分化する。 発見から
100年余を経た1983年、 Margaret Kirbyらによって神経堤細胞が心臓大血管の発生にも関与することが明らかに
され、耳胞から体節3までの神経管に起源する細胞群は心臓神経堤細胞と呼ばれるようになった。心臓神経堤細胞
は、第 III、 IV、 VI咽頭弓動脈に分布し、間葉系細胞として大動脈弓の形成に関与する。さらに、心臓流出路
（円錐動脈幹）まで達して中隔を形成する。 今世紀初頭、心臓流出路・大動脈弓異常を高率に合併する
22q11.2欠失症候群の主要な責任遺伝子として TBX1が特定された。私たちは、胎生期の Tbx1が心臓神経堤細胞に
は発現せず、当時心臓流出路を形成する新たな心臓前駆細胞として発見された二次心臓領域細胞に発現すること
を明らかにした。この結果は、心臓流出路・大動脈弓の形成には二次心臓領域細胞と心臓神経堤細胞の相互作用
が必須であり、その異常の発生時期や程度により一連の心臓流出路・大動脈弓異常スペクトラムが発症するとい
う新たな概念につながった。また最近、神経堤細胞は冠動脈の発生にも関与することが示されている。 心臓神経
堤細胞は、外胚葉の神経管から生まれ、旅立ち、長い距離を移動して中胚葉系の組織・臓器である心臓大血管の
発生に関与する、極めてユニークな多分化能細胞である。その起源、形質転換、移動、そして移動後の分化の分
子機序が次々と明らかにされている。この独特な神経堤細胞の世界を堪能し、臨床心臓発生学の理解を深めてい
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ただければ幸いである。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7)

心筋細胞発生研究と臨床
○八代 健太1, 榊 真一郎1,2, 井上 聡1,3 （1.京都府立医科大学 大学院医学研究科 生体機能形態科学, 2.東京大学
大学院医学系研究科 小児科学, 3.京都府立医科大学 大学院医学研究科 小児科学）
Keywords: 多能性幹細胞, 心筋分化, 再生医療
 
1998年に James Thomson博士（ウイスコンシン大学）らによりヒト胚性幹（ ES）細胞の樹立の報告につづ
き、2006年には山中伸弥博士（京都大学）らによって人工多能性幹（ iPS）細胞が報告されて以来、再生医
療、疾患研究モデルの確立および創薬に、多能性幹細胞（ ES/iPS）を応用し役立てることが大きく期待され、精
力的な研究と挑戦が行われてきた。特に、令和2年は iPS細胞由来の心筋シートを用いた重症心不全に対する再生
医療元年となり、多能性幹細胞から心臓を構成する細胞を生み出す技術とその応用に関し、成人先天性心疾患の
治療への応用も期待されるところである。このような現在の潮流を踏まえ、私たちの研究グループのオリジナル
のデータを交えながら、心臓の発生に関する最新の基礎科学的知見を軸に、成人先天性心疾患における発生生物
学的な視点からの問題提起、多能性幹細胞から心臓を構成する細胞を生み出す方法論の現状と応用に向けた今後
の課題に関し、広く議論を展開したい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7)

Fibulin-1は内膜肥厚部で細胞外基質を統合し、動脈管の解剖学
的閉鎖を促進する

○伊藤 智子1, 中川路 太一1,2, 齋藤 純一1, 二町 尚樹1, 益田 宗孝1,2, 麻生 俊英3, 石川 義弘1, 横山 詩子1,4

（1.横浜市立大学 循環制御医学, 2.横浜市立大学 外科治療学, 3.神奈川こども医療センター 心臓血管外科,
4.東京医科大学 細胞生理学）
Keywords: Fibulin-1, 動脈管, 内膜肥厚
 
【背景】動脈管内膜肥厚は複数の細胞外基質と中膜より遊走する平滑筋細胞からなる。細胞外基質同士が相互作
用し、平滑筋細胞の内皮細胞に向けた一方向性細胞遊走を誘導し内膜肥厚を形成する機序は解明されていない。
Fibulin-1は様々な細胞外基質と結合し、発生段階で組織形成に関与する。動脈管閉鎖における fibulin-1の役割
を検討した。【方法と結果】免疫染色で fibulin-1欠損マウス動脈管は内膜肥厚が弱く7匹全例が開存してい
た。胎生21日目ラット動脈管初代平滑筋培養細胞(rDASMCs)のマイクロアレイ解析で EP4刺激で最も発現が増加し
た遺伝子は Fbln1だった(28倍)。ラット動脈管 FACS解析で、 fibulin-1は平滑筋、 versicanは内皮由来
だった。 Versicanは fibulin-1結合蛋白で細胞遊走に関与する。そこで fibulin-1と versicanに着目し、
DASMCの内皮に向かう一方向性遊走を、シリコン製インサート内に rDASMCsとヒト内皮細胞を同一平面上で培養し
評価した所、 rDASMCsは EP4刺激後に内皮細胞方向へ著明に遊走した。 siRNAを用いて平滑筋細胞の fibulin-
1又は内皮細胞の versicanの発現を抑制すると、 rDASMCsの内皮細胞への方向性を持った遊走は抑制された(n=6-
12, p＜0.001)。免疫染色で、 fibulin-1と versican V0/V1 は野性型新生児マウスの動脈管内膜肥厚部に共局在
し、 versicanのヒアルロン酸結合部位変異マウス新生児の30%が動脈管開存症だった。 EP4欠損マウス新生児で
は fibulin-1の発現が著明に抑制され全例動脈管開存症だったが、 fibulin-1リコンビナント蛋白を添加すると
内膜肥厚がレスキューされた(n=8-10, p＜0.01)。ヒト動脈管組織でも fibulin-1と versicanは同様の発現を示
した。【結語】 PGE2-EP4 刺激で平滑筋細胞より分泌される Fibulin-1 は、内皮細胞由来の versicanと、
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versican結合蛋白であるヒアルロン酸と複合体を形成し、内皮下に平滑筋細胞を一方向性に遊走させ、秩序正し
く内膜肥厚形成を誘導する可能性が示された。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7)

心房特異的 Pitx2c過剰発現は洞結節の機能を低下させる
○馬場 俊輔1,2, 赤池 徹1, 新庄 聡子3, 南沢 享1 （1.東京慈恵会医科大学 細胞生理学講座, 2.東京慈恵会医科大
学 小児科学講座, 3.パドバ大学 生物学講座）
Keywords: Pitx2c, 洞結節, 不整脈
 
背景：洞結節は心機能の維持にとって必須であり、特殊心筋細胞群からなる。しかし、洞結節形成の分子機序に
ついては不明な点が多く残されている。左房に強く発現し心臓の左右軸を決定するために重要な転写因子である
Pitx2cのノックアウトマウスでは、洞結節の機能が抑制され、左房に異所性ペースメーカー様の細胞群が出現す
る。このことは、 Pitx2cには固有心筋がペースメーカー細胞へ分化するのを抑制する働きがあることが示唆す
る。目的：右房への Pitx2c過剰発現は洞結節の機能を低下させる、という仮説を検証する。方法：心房特異的に
発現するサルコリピン遺伝子の内因性遺伝子座に Cre遺伝子を発現させたマウスと、 CAGプロモーターを用いて
loxP配列の間に Pitx2c遺伝子を導入したマウスの2種類のマウスを交配させ、心房特異的に Pitx2cが過剰発現し
たマウスを作成した。その後、作成した Pitx2cflox/cre+マウス（過剰発現群: OE）と Pitx2cflox/cre-マウス(コント
ロール群: CON)、 Pitx2cflox-/cre-マウス（野生型群: WT）の表現型を調べた。結果： OE群は CON群、 WT群に比
べ、右房における Pitx2の発現が高かった。組織重量や心エコー検査では各群に有意な違いを認めなかった
(n=7-11, n=9-10)。経静脈心内ペーシング検査では、 OE群は CON群、 WT群に比べ洞結節回復時間の延長を認め
た（ n=3-5）。植込み型テレメトリー心電図検査では、 OE群では CON群、 WT群の比べ、最小心拍数、最大心拍
数、平均心拍数、総心拍数に差を認めなかったものの、心拍数のばらつきが有意に拡大した (n=5-10)。さらに、
OE群では異所性心房調律や洞停止、接合部の補充収縮の所見を認めた。結語：心房特異的な Pitx2cの過剰発現
は、洞結節の機能を低下させ、心拍数ばらつきを増加させた。本研究は、洞結節が右房側で正常に分化し、機能
を維持するためには、発生段階の右房において Pitx2cの適切な発現抑制が必要であることを示唆する。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7)

TMEM260遺伝子異常を認めた総動脈幹症(Truncus
arteriosus:TA)の同胞例

○高瀬 隆太1, 清松 光貴1, 井上 忠1, 前田 靖人1, 鍵山 慶之1, 財満 康之2, 籠手田 雄介1, 庄嶋 賢弘2, 渡邊 順
子1, 吉浦 考一郎3, 須田 憲治1 （1.久留米大学 医学部 小児科学教室, 2.久留米大学 医学部 外科学講座, 3.長
崎大学 原爆後障害医療研究所 人類遺伝学研究分野）
Keywords: 総動脈幹症, 遺伝子診断, エキソームシークエンス
 
【要旨】総動脈幹症(TA)は総動脈幹が上行大動脈と第6弓中枢部を含む肺動脈とに分離されずに中隔形成のないま
ま経過したもので、全先天性心疾患の0.7～0.82％と非常に稀な疾患である。先天性心疾患のうち遺伝子異常や環
境要因などの原因が単一で明らかな症例は約15％とされ、残りの約85％は多因子遺伝と考えられている。今
回、エキソームシーケンスにて責任遺伝子を同定できた TAの同胞例を経験したので報告する。【症例】家族歴に
特記すべきことなく、近親婚ではない。発端者は、自然妊娠成立後、近医産婦人科にて胎児心疾患の指摘な
く、在胎39週5日、自然分娩で第２子として出生した。日齢1にチアノーゼ及び心雑音を指摘され、 TA（
Collett-Edwards 2型）と診断した。生後早期よりコントロール不良の心不全を来たし、日齢5に両側肺動脈絞扼
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術を施行した。 Gバンド分染法では正常女性核型であり、 FISH法でも22q11.2欠失は認めなかった。左難聴以外
の大きな問題なく、経過観察中である。前児1歳時に、自然妊娠にて第3子の妊娠成立。在胎21週5日に胎児心臓超
音波検査にて TAを指摘され、在胎39週3日、自然分娩で出生した。 TA（ Collett-Edwards 3型）、右側大動脈
弓、心室中隔欠損症と診断し、 同様の戦略で日齢4に両側肺動脈絞扼術を施行し、以後経過観察中であ
る。尚、第2子と同様に左聾の疑いあり、 Gバンド分染法では正常男性核型であり、 FISH法でも22q11.2欠失は認
めていない。同胞例であり両親の同意を得て、未診断疾患イニシアチブ（ IRUD）の協力でエキソームシークエン
ス解析を実施し、 TMEM260遺伝子のフレームシフト変異(c.1616 del G:p.W 539fs)を認めた。同遺伝子での TAの
同胞例の報告あり今回の責任遺伝子と考えられた。同遺伝子異常では腎機能障害の報告が有り、今後注意深く経
過観察を行う。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 8:00 AM - 10:00 AM  Track7)

ABL1変異は先天性心疾患を伴う症候群の原因となる～エク
ソーム解析と質量分析法を応用した遺伝性心室中隔欠損症の網
羅的病態解明～

○山本 英範1, 早野 聡1,2, 奥野 友介3, 小野田 淳人4, 加藤 耕治5, 長井 典子6, 深澤 佳絵1, 齋藤 伸治5, 高橋
義行1, 加藤 太一1 （1.名古屋大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.中東遠総合医療センター 小児科, 3.名古屋
大学医学部附属病院 先端医療臨床研究支援センター, 4.名古屋大学医学部附属病院 総合周産期母子医療セン
ター 新生児部門, 5.名古屋市立大学大学院医学系研究科 新生児・小児医学分野, 6.岡崎市民病院 小児科）
Keywords: エクソーム解析, プロテオーム解析, 遺伝性心疾患
 
【緒言・目的】常染色体優性遺伝形式の心室中隔欠損症（ VSD）の家系において、エクソーム解析を用いてABL1
を原因遺伝子と特定した。さらに質量分析法を用いて遺伝子変異と表現型との関連についての網羅的検討を
行ったので報告する。 
【方法】3世代にわたる VSD家系の全員（本人または保護者）から書面で同意を取得後、エクソーム解析により候
補遺伝子を絞った。 HEK293細胞に野生型・変異型候補遺伝子を導入して強制発現実験を行いウエスタンブロット
（ WB）法で評価した。さらに質量分析法によるプロテオーム解析を行い、測定された蛋白の Medical subject
headings(MeSH) termを用いて表現型との関連を検討した。 
【結果】家系内の VSD患者は高率に指関節拘縮や translucent skinを合併しており、 VSDと同一の遺伝子変異に
由来する可能性が示唆された。エクソーム解析ではABL1(NM_007313)のチロシンキナーゼドメイン内に新規変異（
c.1522A＞ C,p.I508L）を認め、家系の全員で遺伝子型と表現型が合致した。強制発現実験の WB法では、 Abl1お
よびその下流の STAT5におけるチロシンのリン酸化亢進が確認され、機能獲得型変異であることが示された。さ
らにリン酸化プロテオーム解析を行い、表現型に強く関連する MeSH term(Congenital heart defects,
Congenital limb deformities, hypopigmentation)を付与された蛋白を抽出したところ、表現型の原因となりう
る蛋白 Xおよび蛋白 Yのリン酸化が統計学的有意に亢進していることが確認された。 
【考察】ABL1は骨髄細胞でBCRと融合遺伝子を形成することで慢性骨髄性白血病の原因となることが知られている
が、生殖細胞における機能獲得型変異で先天性心疾患などの原因となることが2017年に初めて報告された。既報
は2報のみであり、またABL1変異と表現型の関連については充分に証明されていない。我々の同定した変異は新規
変異であり、さらに本報告は表現型との関連を示す初めての報告である。
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優秀演題 | 分子医学・再生医療・心臓血管発生

優秀演題05（ I-OEP05） 
先天性心疾患の理解・治療・予防につなげる臨床心臓発生学
座長:横山 詩子（東京医科大学 細胞生理学分野） 
座長:山岸 敬幸（慶應義塾大学医学部 小児科）
Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track7
 

 
小児心筋症における心筋線維芽細胞の生理機能ならびに病態関与の解析 
○水流 宏文1, 石田 秀和1, 杉辺 英世1, 桂木 慎一1, 石井 良1, 成田 淳1, 上野 高義2, 小垣 滋
豊3, 澤 芳樹2, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.大阪大学大学院医学
系研究科 心臓血管外科学, 3.大阪急性期・総合医療センター） 
患者由来 iPS細胞を用いた HOIL-1L欠損症における拡張型心筋症発症の機
序解明 
○赤木 健太郎, 馬場 志郎, 吉永 大介, 松田 浩一, 平田 拓也, 滝田 順子 （京都大学医学部附
属病院 小児科） 
BMPR2変異はラット肺高血圧モデルにおいて進行期の病態と生命予後を悪
化させる-CRISPR/Cas9ゲノム編集ラットを用いた検討- 
○澤田 博文1,2, Kabwe Jane C2, 三谷 義英2, 大下 裕法2, 淀谷 典子2, 大橋 啓之2, 大矢 和伸2

, 坪谷 尚季2, 丸山 一男1, 平山 雅浩2 （1.三重大学 医学部 麻酔集中治療学, 2.三重大学 医
学部 小児科学） 
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小児心筋症における心筋線維芽細胞の生理機能ならびに病態
関与の解析

○水流 宏文1, 石田 秀和1, 杉辺 英世1, 桂木 慎一1, 石井 良1, 成田 淳1, 上野 高義2, 小垣 滋豊3, 澤 芳樹2,
大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科学, 3.大
阪急性期・総合医療センター）
Keywords: 小児心筋症, 心筋線維芽細胞, RNA sequence
 
【背景】小児心筋症は稀な疾患であり、その病態メカニズムについては依然不明な点が多い。これまで、心筋細
胞(CM)におけるサルコメア等の遺伝子異常が報告されているが、変異が同定されるケースは多くなく、また同一
の遺伝子異常であっても表現型が大きく異なることもある。従って、心筋症の病態メカニズムは単に CMのみでは
説明がつかないと考えられる。一方、心筋線維芽細胞(CF)は、心臓構成細胞の過半数を占め、心臓発生、恒常性
維持、虚血障害等において様々な役割を果たしていることが報告されているが、心筋症病態における機能は解明
されていない。【目的】心筋症における CFの生理機能や CMとの相互作用を解析し、心筋症の病態解明につなげ
る。【方法】患者心臓から単離した CFに対して、 RNA-seqによる網羅的遺伝子発現解析、 Cell physiology解析
ならびに Whole-Exome解析による遺伝子変異の有無を検証した。 RCM 5例、 DCM 5例、正常対照3例について解析
した。【結果】対象遺伝子数26,364について iDEPで発現解析を行った。 PCA (Principal Component
Analysis)では、正常対照と比較して DCM、 RCMの CFでは異なった遺伝子発現パターンを示した。 DEG
(Differential expression genes)解析では対象 vs DCMで up regulated (up) 620、 down regulated (down)
545、対象 vs RCMで up 610、 down 649、 RCM vs DCMで up 1、 down 1であった。一方で、増殖能、アポトーシ
ス、遊走能、接着能に有意差を認めなかった。【考察】ヒト CFを用いた RNA-seqにおいて、正常対照と DCM、
RCMとの間で遺伝子発現パターンに差異を認めた。心不全病態を反映した二次的な発現変化であるのか、 CFのプ
ライマリーな変化であるのか検討を進める必要がある。今後、疾患 CFと正常 CMの共培養実験を通じて、 CFと
CMとの相互作用が心筋症病態に及ぼす影響について検証していきたい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 10:00 AM - 10:30 AM  Track7)

患者由来 iPS細胞を用いた HOIL-1L欠損症における拡張型心
筋症発症の機序解明

○赤木 健太郎, 馬場 志郎, 吉永 大介, 松田 浩一, 平田 拓也, 滝田 順子 （京都大学医学部附属病院 小児科）
Keywords: 心筋症, iPS細胞, 基礎研究
 
【背景】 近年、 HOIL-1L欠損症が拡張型心筋症発症の原因となるという報告が散見されるようになった。 HOIL-
1Lは生体内において、直鎖ユビキチン複合体（ LUBAC： Linear ubiquitin chain assembly complex）と呼ばれ
る複合体の一部を担い免疫応答や炎症に大きく関わる。従って、 HOIL-1L異常症では免疫不全や自己炎症疾患症
状を認めるが、同時に殆どの症例で心筋症を発症し心移植に至る。しかしながら、本疾患での心筋症発症機序は
全く不明である。今回、我々は患者由来 iPS細胞を用いて本疾患の心筋症発症機序について研究した。【目的】
患者由来 iPS細胞を用い、 HOIL-1L異常症の心筋における心筋症発症機序を解明すること。【方法】 骨格筋モデ
ルとしてマウス筋芽細胞を使用し、 CRISPR/Cas9システムにより HOIL-1Lノックアウト株を作製し、 RNA seqに
よる網羅的解析を行う。次に患者 iPS細胞を心筋へ分化させ、 RNA seq結果に基づいて、心筋機能解析を行うこ
とで心筋症発症メカニズムを解明する。【結果】 マウス筋芽細胞の HOIL-1Lノックアウト株の RNA seqでは筋構
造・収縮に関わる gene setの変動を認めた。さらに、患者 iPS心筋においても心筋細胞の発生異常を示唆する形
態学的異常所見を認めた。【考察と今後の展望】 HOIL-1L異常症において、心筋の分化異常が心筋症発症の一因
となっている可能性がある。今後は心機能低下の関係についても機能解析を進めていく予定である。
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BMPR2変異はラット肺高血圧モデルにおいて進行期の病態と生
命予後を悪化させる-CRISPR/Cas9ゲノム編集ラットを用いた
検討-

○澤田 博文1,2, Kabwe Jane C2, 三谷 義英2, 大下 裕法2, 淀谷 典子2, 大橋 啓之2, 大矢 和伸2, 坪谷 尚季2, 丸
山 一男1, 平山 雅浩2 （1.三重大学 医学部 麻酔集中治療学, 2.三重大学 医学部 小児科学）
Keywords: 肺高血圧, ゲノム編集, 基礎研究
 
背景 骨形成因子２型受容体（ BMPR2）変異は、肺動脈性肺高血圧（ PAH）の主要な遺伝的危険因子と理解されて
いる。臨床的に、 BMPR２変異のある PAH患者は、発症が早く予後が不良であることが示されているが、機序は不
明である。マウスの肺高血圧（ PH）モデルでは、進行性で高度の肺血管病変(PVD)作成は困難であったが、近年
CRISPR/Cas9などゲノム編集の導入により、比較的容易にラットに遺伝子変異を導入できるようになり、進行性の
ラット PHモデルを用い遺伝子変異の意義の検討が可能となった。仮説 BMPR２変異は、モノクロタリン(MCT)誘発
ラットの PHを悪化させる。方法 BMPR2遺伝子変異を CRISPR/Cas9により導入し、野生型ラットと交配し、挿入欠
損を確認し変異型（+/-）とし、野生型(WT)同腹仔をコントロールとした。7週齢の WTと（+/-）に
MCT,(60mg/kg）を皮下投与し、投与前7日、16日、21日、28日に、肺動脈圧、右室肥大(RV/[LV+S])、 PVD、生存
率の解析を行った。結果 WTでは MCT投与後7日目には有意な PVDが形成され、16日には有意な肺動脈圧上昇が認
められ21日にはさらに進行した。（+/-）ラットでは、 BMPR２遺伝子に１塩基挿入によるミスセンス変異が確認
され、肺組織 BMPR2蛋白、並びに下流の Smadリン酸化が低下していた (p＜0.01)。 MCT投与後7日、21日の検討
では、 WT、（+/-）ラットの PHは同等であった。（ mean PAP：19.2 vs 19.4 [day7], p=0.91; 36.4vs 34.2
[day21], p=0.85； RV/[LV+S]： 0.28 vs 0.27 [day7], p=0.86; 0.45vs 0.41 [day21], p=0.59；
%muscularization：58.9 vs 60.1 [day21], p=0.96). MCT投与21日以降死亡が観察され、（+/-）ラットの生存率
は低く RV/[LV+S]は高かった（ p＜0.05）。結語 CRISPR/Cas9を用い、 BMPR２変異の意義を PHの発症初期から
進行期まで縦断的に検討した。 BMPR２変異は、 MCT PHラットの早期の肺血管病変形成には影響せず、進行期の
PHと生命予後を悪化させた。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー7（ I-LS07） 
劇症型心筋炎に対する新たな治療ストラテジー -IMPELLA　補助循環用ポン
プカテーテルの有用性・可能性-
座長:安河内 聰（長野県立こども病院循環器センター） 
スポンサード:日本アビオメッド株式会社
Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track7
 

 
 
 
○朔 啓太 （国立循環器病研究センター研究所） 
 
 
○戸田 宏一 （大阪大学医学部附属病院） 
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○朔 啓太 （国立循環器病研究センター研究所）
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track7)

 
○戸田 宏一 （大阪大学医学部附属病院）
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日本小児循環器学会-日本心臓病学会ジョイントシンポジウム

日本小児循環器学会-日本心臓病学会ジョイントシンポジウム（ I-JSSJS） 
修正大血管転位症：外科治療から成人期の心不全治療まで
座長:安河内 聰（長野県立こども病院 循環器センター） 
座長:庄田 守男（東京女子医科大学 循環器内科）
Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 4:30 PM  Track7
 

 
修正大血管転位の心エコー評価 ー治療方針に心エコーが果たす役割ー 
○新居 正基 （静岡県立こども病院 循環器科） 
修正大血管転位の治療戦略と心臓 MRI 
○石川 友一 （福岡市立こども病院 循環器科） 
成人期の修正大血管転位症に合併する解剖学的右室機能不全と三尖弁閉鎖
不全症 
○坂本一郎1, 石北綾子1, 西崎晶子1, 梅本真太郎1, 永田弾2, 山村健一郎2, 園田拓道3, 塩瀬明3

, 筒井裕之1 （1九州大学病院 循環器内科, 2九州大学病院 小児科, 3九州大学病院 心臓血管外
科） 
修正大血管転位症における不整脈管理 
○庄田 守男 （東京女子医科大学循環器内科 先進電気的心臓制御研究部） 
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修正大血管転位の心エコー評価 ー治療方針に心エコーが果た
す役割ー

○新居 正基 （静岡県立こども病院 循環器科）
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 4:30 PM  Track7)

修正大血管転位の治療戦略と心臓 MRI
○石川 友一 （福岡市立こども病院 循環器科）
 
修正大血管転位の治療戦略決定において、心臓 MRIの果たすもっとも重要な役割は、経時的な心室機能・弁機
能・血行動態の定量ではなかろうか。 
修正大血管転位は心房心室、心室大血管不一致のみならず、 VSD(60~80%)，肺動脈狭窄 / 閉鎖(30~50%)，房室弁
異常(14~56%)、進行性房室ブロック（22％）等を合併する幅広いスペクトラムの先天性心疾患である。小児期の
治療戦略は大きく Fontan候補と両心室修復の2つに大別される。心臓 MRIは解剖学的情報に加え、左右心室容積
(機能)および各血流量を経時的に評価でき、その方針決定に大きな役割を果たす。特に anatomical repairへの
適性評価として、左室容積および心筋重量の経時的定量は重要である。 
一方、50歳までに8割が三尖弁逆流を、3～7割が心不全を発症することが大問題となっている体心室右室例の、右
室機能・三尖弁逆流量を経時的に追跡し、薬物療法の効果判定や外科的介入時期の検討に際しても、極めて重要
な情報を提供する。さらには遅延造影による心筋障害など付加的情報を得ることも可能である。 
ここでは自験例を中心に、心臓 MRIの活用事例について可能な限りご紹介したい。
 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 4:30 PM  Track7)

成人期の修正大血管転位症に合併する解剖学的右室機能不全
と三尖弁閉鎖不全症

○坂本一郎1, 石北綾子1, 西崎晶子1, 梅本真太郎1, 永田弾2, 山村健一郎2, 園田拓道3, 塩瀬明3, 筒井裕之1 （1九
州大学病院 循環器内科, 2九州大学病院 小児科, 3九州大学病院 心臓血管外科）
Keywords: 修正大血管転位症, 三尖弁閉鎖不全症, 解剖学的右室
 
修正大血管転位症は様々な合併心奇形のため、小児期には症例毎にテーラーメード治療が行われている。一
方、成人に到達した症例では、フォンタン手術・ダブルスイッチ手術を施行された症例を除くと、二心室循環で
かつ体心室が右心室となるため、解剖学的右室機能不全と三尖弁閉鎖不全症が問題となる。この２つは分けて考
えることはできず、解剖学的右室機能を維持するため三尖弁置換術を中心とした治療戦略が必要と考えられる。 
しかし、ガイドラインでは三尖弁置換術が勧められるのは解剖学的右室駆出率が軽度低下した症例までで、中等
度以上に低下した症例に対する治療戦略は記載されていない。右室駆出率が高度低下した症例では、心臓移植を
前提とした治療戦略が必要があるが、ドナー不足の本邦では心臓移植を回避するための戦略が必要と考えられ
る。当院では解剖学的右室駆出率が中等度低下した症例であっても、薬物療法・三尖弁置換術・両室ペーシング
を合わせた積極的な治療戦略をとっている。 
本セッションでは、当院における成人期の修正大血管転位症に合併する解剖学的右室機能不全と三尖弁閉鎖不全
症の治療戦略ついて解説をしたい。



[I-JSSJS-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

 
 

(Sun. Nov 22, 2020 3:30 PM - 4:30 PM  Track7)

修正大血管転位症における不整脈管理
○庄田 守男 （東京女子医科大学循環器内科 先進電気的心臓制御研究部）
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EXCOR講習会

EXCOR講習会（ I-EXCOR01） 
日本小児循環器学会・日本臨床補助人工心臓研究会共催 小児用補助人工心
臓研修セミナー
Sun. Nov 22, 2020 5:00 PM - 9:00 PM  Track7
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医療安全講習会

医療安全講習会（ II-MSS） 
弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視点
座長:田中 靖彦（静岡県立こども病院循環器科・日本小児循環器学会医療安全委員会）
Mon. Nov 23, 2020 7:00 AM - 7:50 AM  Track1
 

 
弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視点 
○平井 利明 （中村・平井・田邉法律事務所） 
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弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視点
○平井 利明 （中村・平井・田邉法律事務所）
 
医療側の代理人である弁護士として多くの医療事件に携わっている経験に基づいて，医療安全と法律や裁判との
関係について取り上げます。限られた時間であることから深く取り上げることは困難ではありますが，例え
ば，個人としての尊厳等への配慮が医療の基本であること，患者が小児であることにもとづく同意の問題，説明
の問題，医療ネグレクトが疑われる場合の対処，循環器にまつわる裁判例の簡単な紹介，法律上の責任の発生根
拠，法律上の責任の前提となる医療水準，裁判における医療水準の認定について，その他の医療裁判の実情，カ
ルテ記載を含めた医療記録を残しておくことの重要性，裁判制度の意義や最近の法律改正や最近の裁判例からの
将来予想など広く取り上げて，色々な問題点などがあることを理解いただくと共に医療安全の重要性を再認識い
ただくことを期待しているものです。
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宮田賞受賞講演

宮田賞受賞講演（ II-MPL） 
座長:平松 祐司（筑波大学 医学医療系心臓血管外科）
Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 9:10 AM  Track1
 

 
多因子遺伝による先天性心患発症機構解明へのアプローチ 
○吉田 祐 （慶應義塾大学医学部小児科/川崎市立川崎病院小児科） 
日本人小児における薬理遺伝的情報に基づくワルファリン至適投与量予測
モデルの開発 
○小林 徹 （国立成育医療研究センター病院臨床研究センター データサイエンス部門） 
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多因子遺伝による先天性心患発症機構解明へのアプローチ
○吉田 祐 （慶應義塾大学医学部小児科/川崎市立川崎病院小児科）
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 9:10 AM  Track1)

日本人小児における薬理遺伝的情報に基づくワルファリン至適
投与量予測モデルの開発

○小林 徹 （国立成育医療研究センター病院臨床研究センター データサイエンス部門）
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高尾賞受賞講演

高尾賞受賞講演（ II-TAL） 
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院）
Mon. Nov 23, 2020 9:30 AM - 10:00 AM  Track1
 

 
地方の症例からの小児循環研究の取り組み：コロナ危機の2020年、小児血管
医学研究の30年目に思う 
○三谷 義英 （三重大学医学部附属病院周産母子センター） 
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地方の症例からの小児循環研究の取り組み：コロナ危機の
2020年、小児血管医学研究の30年目に思う

○三谷 義英 （三重大学医学部附属病院周産母子センター）
 
 
 
私は、研修医時代の経験から、肺高血圧 (PH)、川崎病 (KD)冠後遺症など小児血管医学を専門として、研究に取
り組んで来ました。また、症例を契機に、血管医学に関連した他の領域にも関わって来ました。本講演では、そ
れらの基礎的、臨床的、社会医学的研究の成績、人材育成、社会活動と今後の展望を報告します。 
　私が小児循環器研修中の1990年頃から、自験例を通じて先天性心疾患 (CHD)の予後因子でありながら有効な治
療法が無かった PHと後天性心疾患で最多ながら長期予後が不明な KD冠後遺症が重要なテーマと考えて来まし
た。大学で研究の機会を得た1992年頃から、黎明期であった血管生物学の病態解明・臨床への応用に取り組
み、1997-99年にはトロント小児病院への留学の機会（ Rabinovitch教授、 PH）も得ました。基礎研究では、内
皮障害、炎症とプロテアーゼのシグナル伝達・転写調節について動物モデル、培養細胞、患者検体を用いて検討
し、現在の PH治療薬の基礎となる病態の一端を見出しました(Mitani Y. Circulation 1997, Mitani Y. FASEB J
2000, Sawada H. Chest 2007, Sawada H. J Exp Med 2014)。最近の基礎研究で、 BMPR2系の Chip-Seq解析
(Morikawa M. Sci Signal 2019)、 In Silico解析による治療標的の同定 (Nishimura Y. Front Pharmacol
2017)、新規動物モデルの病態研究 (Otsuki S. PLoS One 2015, Shinohara T. Am J Physiol 2015, Kato T.
Pulm Circ 2020)と Barker仮説 (成人疾患の周産期起源説)に関わる動物モデル・培養細胞系の確立とエピゲノム
解析 (Oshita H. AHA 2019)、ゲノム編集の応用が、新規治療法開発に繋がり得ると期待し、研究が進行中で
す。臨床研究で、 CHDの肺循環評価への AI応用 (Toba S. JAMA Cardiol 2020)、社会医学研究で、全国調査によ
る PH早期診断上の学校心電図検診の役割の実証 (Sawada H. Am J Respir Crit Care Med 2019)など、新しい方
向性を見出しました。人材育成では、研究者の育成(YIA受賞:AHA2回、 AEPC1回、本学会2回)、研修医の教育（症
例報告(Imaging):Kamada N. Circulation 2008, Sugino N. Circulation 2010)に関わりました。 KD冠後遺症に
おいて、冠血管機能構造異常の報告により成人期の課題を提起し(Mitani Y. Circulation 1997, Mitani Y.
Circulation 2005, Mitani Y. Circulation 2009)、最近の全国調査により KD既往成人の急性冠症候群の実態解
明 (Mitani Y. Richard Lowe 記念講演2018)、ガイドライン作成に繋がりました。現在、 KD既往成人の難治性疾
患実用化研究事業 (AMED, 2020-22年度)の研究班を編成し、画像診断、 JROAD-DPC、遠隔予後、病理、カテ治療
成績、外科成績の研究等の新規のエビデンス創出に取り組んでいます。 
　血管医学に関連した他の領域では、2000年台初頭に予後が未だ不良であり、動脈管の血管生物学の関連する左
心低形成症候群への両側肺動脈絞扼術の４自験例(Mitani Y. AHA2005, Mitani Y. JTCVS 2007)を報告しまし
た。以後、自施設の CHD診療と関連し、 ASD・ PFO・ PDA閉鎖栓治療の術者、成人 CHD総合修練施設指導責任者
として多施設共同研究、厚労班研究、移行医療の指針策定と政策提言、普及啓発、基本計画への提案に関わって
います。肺循環の関連する心肺蘇生領域で、黎明期であった2008年に AED蘇生の症例を初めて経験しました。そ
の後、全国調査、 Utsteinデータ解析による心臓性突然死の実態解明 (Mitani Y. Europace 2013) に関わり、学
会の登録事業、学校検診・救急ガイドラインの作成、政策提言、学校への普及啓発、 AIを応用した実装に取り組
んでいます。 
　自らを振り返り、1990, 2000, 2010年は、10年毎に研究の節目でした。2020年現在、コロナ危機に直面し、医
学研究、医療政策、学会活動においても、 Digital Transformation(DX)の流れが、前倒し加速されると考えてい
ます。従来の Wet (実臨床、動物実験、調査研究)への Dry (Big Data, AI)の融合が重要との考えを再認識しな
がら、今後の活動に臨みたいと考えます。 
　最後に、苦労を共にして来た若手の先生の将来を祈願すると共に、ご指導を賜りました先輩諸氏、ご協力を頂
きました全国の先生方に深謝致します。
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会長賞講演

会長賞講演（ II-PAL） 
座長:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科） 
座長:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター） 
コメンテーター:John P.Cheatham（Nationwide Children's Hospital &The Ohio State University）
Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 11:05 AM  Track1
 

 
Primary Outcomes of The Harmony Transcatheter Pulmonary Valve
Pivotal Trial 
○藤本 一途1, 坂口 平馬1, 神崎 秀明2, 小林 順二郎3 （1.国立循環器病研究センター 小児循環
器内科, 2.国立循環器病研究センター 心不全科, 3.国立循環器病研究センター 心臓血管外科） 
心外導管法を用いた Fontan手術における中遠隔期合併症 
○兒玉 祥彦1,3, 小田 晋一郎2, 梅本 真太郎3, 倉岡 彩子1, 石川 友一1, 中村 真1, 中野 俊秀2,
角 秀秋2, 坂本 一郎3, 筒井 裕之3, 佐川 浩一1 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立
こども病院 心臓血管外科, 3.九州大学病院 循環器内科） 
Fallot四徴心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換術時における右室拘束性障
害 
○富永 佑児, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 澤 芳樹 （大阪大学
医学系研究科 心臓血管外科学） 
右室流出路再建における bulging sinus付き fan-shaped ePTFE valved
conduit 1788本の遠隔成績（本邦65施設共同研究） 
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小
児医療センター 小児心臓血管外科） 
脱細胞化ホモグラフトを用いた右室流出路再建術の検討 
○小野 正道1, ホラ ユルゲン1, ハグル クリスチャン2, ボティッヒ ディトマ3, ザリコシュ ザミ
ア3, ハベリッヒ アクセル3 （1.ドイツ心臓センターミュンヘン 小児心臓外科, 2.ミュンヘン大
学 心臓外科, 3.ハノーファー医科大学 胸部心臓血管移植外科） 
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(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 11:05 AM  Track1)

Primary Outcomes of The Harmony Transcatheter Pulmonary
Valve Pivotal Trial

○藤本 一途1, 坂口 平馬1, 神崎 秀明2, 小林 順二郎3 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循
環器病研究センター 心不全科, 3.国立循環器病研究センター 心臓血管外科）
Keywords: transcatheter pulmonary valve implantation, pivotal trial, self-expandable valve
 
Background: Harmony transcatheter pulmonary valve (TPV), a self-expandable, porcine pericardial
valve, was designed to accommodate the larger right ventricular outflow tract (RVOT) of patients with
congenital defects who develop severe pulmonary regurgitation (PR) after surgical repair. It is
available in 22 and 25 mm. An Early Feasibility Study (EFS) of the 22-mm has shown favorable
performance through 3 y.Methods: Harmony TPV Pivotal Trial, a prospective, nonrandomized study, is
being conducted at 12 sites in the US, Canada, and Japan. Inclusion criteria include severe PR on
echocardiography or PR fraction ≧30% by magnetic resonance imaging (MRI) and an indication for
surgical placement of a right ventricle-pulmonary artery conduit or prosthetic PV. 40 patients
received a TPV (22 mm, n=21; 25 mm, n=19). A modified 25-mm was subsequently implanted in 10
patients. The primary safety endpoint is freedom from procedure- or device-related mortality at 30
days. The primary effectiveness endpoint is acceptable hemodynamic function (mean RVOT gradient ≦40
mmHg on echo, PR fraction ＜20% on MRI, and no prior TPV reintervention) at 6 months. 30-day
hemodynamic performance and safety data will be reported for the modified 25-mm.Results: Primary
endpoints and 30-day outcomes for the modified 25-mm will be presented.Conclusions: This new data
will expand on findings from the EFS, which showed favorable outcomes in patients with severe
PR.*Presentation will include data submitted to the 2020 Scientific Sessions of the Society for
Cardiovascular Angiography and Interventions.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 11:05 AM  Track1)

心外導管法を用いた Fontan手術における中遠隔期合併症
○兒玉 祥彦1,3, 小田 晋一郎2, 梅本 真太郎3, 倉岡 彩子1, 石川 友一1, 中村 真1, 中野 俊秀2, 角 秀秋2, 坂本
一郎3, 筒井 裕之3, 佐川 浩一1 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科, 3.九
州大学病院 循環器内科）
Keywords: Fontan手術, 心外導管法, 遠隔期合併症
 
【目的】心外導管法（ EC法）を用いた Fontan手術後患者の中遠隔期合併症の発生率やリスク因子を明らかにす
ること。【方法】福岡市立こども病院にて1994年から2018年までの間に施行した EC法 Fontan患者644例につい
て、同院および九州大学病院の診療録を後方視的に解析し、死亡、 Fontan failure、頻脈性不整脈、徐脈性不整
脈、脳卒中、喀血、急性非代償性心不全、蛋白漏出性胃腸症（ PLE）、鋳型気管支炎の発生率およびリスク因子
について検討した。合併症の発生率に関しては、同院で施行した非 EC法患者102例と比較した。【結果】原疾患
は右室型単心室40.7%、左心低形成症候群17.5%など。平均観察期間9.0±6.1年。10年生存率96.8%、20年生存率
91.9%、 Freedom from Fontan failureは10年92.3%、20年90.5%であった。合併症の罹患率は頻脈性不整脈
6.8%、徐脈性不整脈5.3%、脳卒中2.3%、喀血 1.6%、急性非代償性心不全 3.0%、 PLE 2.5%、鋳型気管支炎
0.5%であった。これらの合併症のリスク因子は、左心低形成症候群、 Heterotaxy、肺動脈形成術後、ペース
メーカー植え込み術後、房室弁置換術後、 Fontan手術時高年齢、 fenestrated EC、 Fontan術後の酸素飽和度低
値、中心静脈圧高値、 Nakata index低値、房室弁逆流の残存などであった。生存率および各種合併症の累積罹患
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率を非 EC法患者と比較すると、生存率は有意に高く、頻脈性不整脈および脳卒中は有意に低頻度であったが、そ
の他の合併症発生率に有意差はなかった。【結語】 EC法によって Fontan術後患者の生命予後は改善している
が、一部の合併症の発生率は変化していない。 EC法患者においても、リスク因子を有する患者の注意深い経過観
察を要する。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 11:05 AM  Track1)

Fallot四徴心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換術時における右
室拘束性障害

○富永 佑児, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 澤 芳樹 （大阪大学 医学系研究科 心
臓血管外科学）
Keywords: 右室拘束性障害, ファロー四徴症, 肺動脈弁置換術
 
[背景]右室拘束性障害の指標の一つとして,肺動脈の拡張末期順行性血流(EDFF)を用いた報告が見られる.今
回,EDFFを用い,Fallot四徴(TF)心内修復術後遠隔期の肺動脈弁置換術(PVR)において右室拘束性循環動態の術前右
心機能の特徴と術後経過への影響を評価した.[対象,方法] 2003から2018年に当院で TF心内修復術後に PVRを施
行した43例(severe PS症例を除く)を対象とした.EDFFは,心エコーまたは MRIにて術前に評価した.PVRは生体弁も
しくは脱細胞弁を用い,術前に心房性不整脈(発作性心房細動,心房粗動,心房頻拍)を認めた14例で Maze手術を併
施した.PVR前に EDFFを認めた rRV群と認めなかった N群に分け,生存率,心房性頻脈性不整脈(発作性心房細動,心
房粗動,心房頻拍)の有無,右心機能を比較検討した.[結果]rRV群は19例,N群は24例で,N群の1例を非心臓疾患にて
PVR後10年で失った. 再 PVRは,rRV群で1例(術後5年 ARに対する AVR時),N群は2例(術後3年 ARに対する AVR時,術
後13年で IE治療時)に施行し,生体弁機能不全による再 PVRはなかった.ICR時年齢は rRV群4.6±4.4(平均値±標準
偏差)vsN群3.3±2.8歳(p=0.3).PVR時年齢は38±14vs32±11歳(p=0.13).interval期間は33±10vs28±10年
(p=0.15).PVR後観察期間は5.1±3.2vs8.2±3年(p=0.003).術前の
RVEDVI(p=0.84),RVEDP(p=0.46),RVAI(p=0.29),meanRAP(p=0.72),RVSP(p=0.82),肺動脈弁圧格差(p=0.29),術後1年
の RVEDVI(p=0.38)に差は認めなかった.術前 RVESVI(104±24vs86±30ml/m2,p=0.039)と RVEF(36±9vs46±
10%,p=0.039),術後1年の RVESVI(76±24vs58±18ml/m2,p=0.018)には有意な差を認めた.また,術前心房性不整脈の発
生頻度は変わりなかった(6/19例 vs8/24例,p=1.0)が,術後の心房性不整脈発症は残存群で多く(5/19例
vs0/24例,log-rank p=0.0027), PVR後4.7±4.8年で発症を認めた.[まとめ]PVR前に右室拘束性障害が示唆される症
例では術前後の RVESVIが大きく,術後心房性不整脈の発症が多かった.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 11:05 AM  Track1)

右室流出路再建における bulging sinus付き fan-shaped
ePTFE valved conduit 1788本の遠隔成績（本邦65施設共同研
究）

○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医療センター
小児心臓血管外科）
Keywords: RVOTR, conduit, ePTFE
 
【目的】先天性心疾患の外科治療において、右室流出路再建を要する疾患は多岐にわたり、有効な肺動脈弁機能
を持つ素材が望まれる。本邦では fan-shaped ePTFE valveを備えた bulging sinus付き ePTFE conduitを多施設
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で採用頂いており、その成績が満足できることを報告してきた。今回、本邦65施設による多施設共同研究により
本導管の遠隔期成績を検討した。 
【対象】2001年から2019年までに本導管を右室流出路再建に使用した本邦65施設のアンケート調査(回収率
88.0%)を行い、回答を得た1788例(根治術(R)群:1638例,姑息術(P)群:149例)について検討した。手術時の年齢/体
重の中央値は3.8歳(2日-67.1歳)/12.4kg(1.8kg-86.0kg)。術式(導管のサイズ)は R群:Rastelli型手術1371例(8-
24mm),Ross型手術140例(14-24mm),TGAに対する Rastelli型手術127例(14-24mm。 P群:二心室修復症例に対する姑
息的右室流出路再建:105例(8-18mm),単心室症例に対する RV-PA conduit:44例(5-14mm)であった。 
【結果】観察期間は0日から16.2年(中央値:3.0年。 Moderate以上の弁逆流は153例(8.6%)のみで右室肺動脈間圧
格差も11.0±16.0mmHg(R群)と軽度。再手術回避率は R群で5年:91.2％,10年:65.9%。200例
(R群:177例,P群:23例)に再手術(導管交換)を施行。成長に伴う相対的導管狭窄および合併手術により交換例が
200例中125例(R群:103例,P群:22例),弁硬化に伴う狭窄が52例(R群:51例,P群:1例),逆流が10例
(R群:10例,P群:0例),感染が11例(R群:11例,P群:0例)。 P群では次段階手術に至るまでに弁不全で再介入を要した
症例は2例(1.3%)のみ。 
【結語】本導管の遠隔期成績は満足いくものであった。小口径例でも単心室/二心室修復に関わらず次段階手術ま
で安定した弁機能を保持できていた。感染症などの合併症も異種導管に比較して少なく、現時点で最も優れた導
管であると考えられる。今後、微小石灰化の防止等更なる改良が望まれる。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 11:05 AM  Track1)

脱細胞化ホモグラフトを用いた右室流出路再建術の検討
○小野 正道1, ホラ ユルゲン1, ハグル クリスチャン2, ボティッヒ ディトマ3, ザリコシュ ザミア3, ハベリッヒ
アクセル3 （1.ドイツ心臓センターミュンヘン 小児心臓外科, 2.ミュンヘン大学 心臓外科, 3.ハノーファー医科
大学 胸部心臓血管移植外科）
Keywords: 右室流出路, ホモグラフト, 組織工学
 
【背景】先天性疾患患者に対する右室流出路再建（ RVOTR）には様々な素材、グラフトが使われているが、耐久
性、抗血栓性、抗感染性、そして患児の成長に伴った弁の成長といった点で理想的なグラフトは未だ存在しない
といえる。我々の施設では2005年から脱細胞化ヒトホモグラフト(decellularized pulmonary homograft; DPH)を
RVOTRに用いて良好な成績を挙げてきているのでその近年の成果を報告する。【方法】2014年から2016年までに
7施設で DPHを用いて RVOTRを試行した121例を対象として術後成績を検討した。【結果】患者の平均年齢は
21歳、最も頻度の高い玄疾患はファロー四徴症で植え込んだ DPHの径の平均は24mmであった。植え込みに際する
adverse eventは認めず、手術の成功率は100％であった。術後早期死亡が2例あるが DPHに起因するものではな
かった。観察期間中の遠隔死亡は無く、 DPH の平均圧較差は16.1mmHgで、0から３度に分類した逆流の程度は平
均で0.25であった。ケースマッチした凍結ホモグラフト(CH)およびウシ頚静脈弁（ BJV）との比較検討では、術
後生存率に有意差は認められなかったが、感染性心内膜炎の回避率は DPHが BJHに比べて有意に高く（
p=0.03）、再手術回避率も DPHが CHおよび BJVに比べて有意に高かった（ p=0.01）。また、 DPHは術後遠隔期
にグラフトの弁輪径が患者の体格に応じた正常径に収束して行く傾向にあり、患者の成長に伴って成長する可能
性が示された。更に DPH患者では cellular immune response が有意に抑制されており、グラフトの自己細胞に
よる再細胞化が組織学的に確認されている。【結論】脱細胞化ヒトホモグラフト(DPH)は、耐久性、抗感染性、グ
ラフトの成長といった点から現時点で最も理想に近い RVOTRのグラフトと考えられる。径カテーテル的グラフト
装着法の開発とグラフトの availabilityの改善が今後の課題である。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー8（ II-LS08） 
最新のエビデンスと臨床経験に基づく PAHの治療戦略
座長:土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター 小児科 院長） 
スポンサード:グラクソ・スミスクライン株式会社
Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track1
 

 
最新のエビデンスと臨床経験に基づく PAHの治療戦略 
○福島 裕之 （東京歯科大学 市川総合病院 小児科副委員長） 
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(Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track1)

最新のエビデンスと臨床経験に基づく PAHの治療戦略
○福島 裕之 （東京歯科大学 市川総合病院 小児科副委員長）
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総会・表彰式

総会・表彰式（ II-GA） 
Mon. Nov 23, 2020 12:40 PM - 1:40 PM  Track1
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(Mon. Nov 23, 2020 12:40 PM - 1:40 PM  Track1)
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特別講演

特別講演02（ II-SL02） 
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科）
Mon. Nov 23, 2020 1:50 PM - 2:20 PM  Track1
 

 
生活文化としての茶の湯 
○堀内 宗完 （堀内長生庵） 
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生活文化としての茶の湯
○堀内 宗完 （堀内長生庵）
 
日本における伝統文化の踏襲媒体として、能や歌舞伎など芸術の範疇に含まれる媒体が数多ありますが、「茶の
湯」は少し趣を異にするものであります。単に芸術表現というより、生活文化そのものであります。 
成立初期の茶の湯は、社会的に地位を得た、武士や商人などの階層がそれぞれの環境・地位を越えて交流する誇
り高き場でありました。立場が異なるゆえ、価値がある集団であり、文化活動の媒体でありました。もちろん一
碗の茶を喫するためではありますが、その環境であります庭園や茶室をしつらえ、茶をもてなす前提として最大
限に配慮をした料理と酒を振る舞いました。その場で用いられる茶に使われる道具類は共通の関心事であり共通
の話題でもありました。茶室も畳二畳程度を標準として、つつましいというより、本当に気心の知れた二・三人
のみが同席を許されるサロンでありました。正に飲食喫茶は日常のもてなしの一環であり、そこに茶の湯が日常
生活の延長であるいう意味があります。茶の湯を職とする者はその補佐にあたるしもべ的な立場にありまし
た。明治維新以降その主君を失って新しく求めた対象が女学校教育であります。お陰で対象が飛躍的に増加し今
日隆盛の礎となりました。補佐的な立場から、指導者立場の逆転はその本質へも変化をもたらしました。今
日、茶の湯と云えば十数人が一同に会して、水屋で用意した菓子と薄茶のみを一斉にはこび出し呑むという大寄
せ茶会でありますが、歴史のあるものではありません。マスを処理する便法ではあり、本来の心の通う茶の湯で
はありません。 
コロナウイルス禍の現今、その習慣その物が疑問視されますが、過去の衛生的にも十分ではなかった時代の生活
習慣は、用具の清次を明確に識別して、一般な疫病等には十分に対応できるものでありました。毒をももちいる
時代でありましたから、茶を用意する過程にも別段の配慮し、客前で茶を点てるのもその証でありました。 
「茶の湯」は、日本の伝統を伝承する種々の媒体にあって、唯一、日常の生活を起点としております。それ
故、日本の文化を末永く忠実に伝えていく貴重な媒体であります。 
 
1943年京都府生まれ。 
1965年京都大学理学部化学科卒業、無機化学専攻 
 その後同研究において4年間、分子線法による科学反応の素過程の研究に従事 
1996年堀内長生庵13代当主 
著書　『茶の湯の科学入門』（淡交社）茶道文化学術奨励賞受賞ほか 
役職　一般社団法人表千家同門会理事
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レジェンドレクチャー | 内科系

レジェンドレクチャー02（ II-LL02） 
先天性心疾患学“曼荼羅”
座長:安河内 聰（長野県立こども病院 循環器センター）
Mon. Nov 23, 2020 2:30 PM - 3:00 PM  Track1
 

 
先天性心疾患学“曼荼羅” 
○中澤 誠 （総合南東北病院 小児・生涯心臓疾患研究所） 
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先天性心疾患学“曼荼羅”
○中澤 誠 （総合南東北病院 小児・生涯心臓疾患研究所）
Keywords: EMAPT approach, life cycle, 曼荼羅
 
先天性心疾患（ CHD）が本人家族に与えるインパクトは極めて大きい。初診対応する我々は、その大きさを理解
し患者側の求めに応える力が必要である。では、その求めは何か？応える力とは何か？私なりの考えを皆様と
シェアしてみたい。 
先天性心疾患学は大きく二つの面を持つ。一つは hard面で CHDの医学・医術の習得、他は“ヒト”に関連する
soft面で、ヒト対ヒトの医療には必須である。 
 Hard面は CHDの診断治療における知識と技術で、それには EMAPT【 Etiology, Morphogenesis, Anatomy,
Physiology, Treatment（＝元来は Surgeryで EMAPS）】アプローチが基本で、各分野では発生学や循環生理学な
ど学問が CHDの枠を超えて横断的に広がる。更に先天性心疾患学では「発生、発達、成長、再生、老化」の life
cycleの医学知識が必要である。 
 Soft面では、患者家族が各発達生育段階において遭遇する精神心理的・社会的問題などを理解する必要があ
る。そのために、対話術、カウンセリング技術、発達精神心理学、社会学、言語学、人生哲学、死生観などの基
礎知識・技能が求められる。これらの分野では多くの専門職が関わることになるが、患者家族にとっては当初か
ら関わってきた pediatric cardiologistが大きな支えである。それゆえ我々自身のこれらの分野での素養が求め
られる。 
タイトルにある「曼荼羅」とは、密教の経典に基づいて主尊（大日如来）を中心に諸仏諸尊が集会する楼閣を模
式的に描き、壮大な仏の世界像を示したものと言われ、この世界像を読み取ることによって、人は自分の存在に
ついての深い理解に達することが出来る、とされている。先天性心疾患学も、心臓を中心に周囲にそれを深める
諸知識を表すと、あたかも“曼荼羅”様である。我々一人一人が夫々の“曼荼羅”を作り上げていけば、ヒポクラテ
スの「医にして哲を兼るは神なり」に近づけ、患者家族の求めを理解し、それに応えられるようになるのではな
いか。
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アート＆サイエンスレクチャー02（ II-AS02） 
座長:山岸 正明（京都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科）
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メディカルイラストレーターのこれからの役割 
○永田 徳子 （株式会社レーマン 代表取締役 代表獣医師） 
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メディカルイラストレーターのこれからの役割
○永田 徳子 （株式会社レーマン 代表取締役 代表獣医師）
Keywords: メディカルイラストレーター, メディカルイラストレーション, 育成
 
【背景と目的】メディカルイラストレーションは研究者や医師など専門家のための論文や専門書の中で目にする
ことは多いが、日本では認知度が低く職業として確立されていないという理由もあり、一般の人々が目にするこ
とは少ない。ヘルスコミュニケーション学の中では Shared Dicision makingの考えが広まる中、重要な意思決定
のためにより患者に寄り添うためのわかりやすいイラストやデザインが必要である。また、患者だけでなく医学
部などの教育機関においても好奇心や学習意欲を引き出したり、記憶に残すためのビジュアルコンテンツは有意
義なものと考えるが前例がないためその取り組みをしている企業は日本にはまだ少ない。また、これらの取り組
みには経験のあるメディカルイラストレーター(MI)の存在が重要な役割を果たすが、 MIの教育機関も少ないため
実践力を養う機会は非常に少ない。今後 MIの成せる役割と課題の分析を行った。【方法】東京ベイ・浦安市川医
療センターハートセンターが利用していた３種類(3疾患)の患者説明資料にどのような課題があるか、医師へのヒ
アリングと先行研究を合わせて分析し、その課題を解決するビジュアルデザインの資料を制作した。また、獣医
学分野における教育ツールとして犬の骨折手術手技を３ DCGアニメーションで制作した。いずれも専門家とデザ
イナー、エンジニア、 MIのチームで行った。【結果と考察】患者説明資料、3DCGいずれの制作においてもデザイ
ナー、エンジニアと医師、獣医師などの専門家がコミュニケーションをとることは難しく、 MIは彼らの情報共有
の橋渡しをするために非常に重要な役割を果たした。専門知識をどのように表現することが最も効果的であるか
を提案し制作における指示を出すために MIの存在は必要不可欠であった。今後は2Dだけでなく様々な医療コンテ
ンツが増える中でそれに対応できる MIの育成を進めたい。



[II-TISL]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

標本展示講演

標本展示講演（ II-TISL） 
座長:稲井 慶（東京女子医科大学心臓病センター 循環器小児・成人先天性心疾患科）
Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 4:50 PM  Track1
 

 
“ DORVの形態学” made easy 
○河田 政明 （自治医科大学とちぎ子ども医療センター・成人先天性心疾患センター 小児・先天性
心臓血管外科） 
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“ DORVの形態学” made easy
○河田 政明 （自治医科大学とちぎ子ども医療センター・成人先天性心疾患センター 小児・先天性心臓血管外
科）
Keywords: 両大血管右室起始, 流出路（漏斗部）中隔, 大血管関係
 
診断名 DORVは「両大血管（大動脈・肺動脈）双方が右室と結合を有している（型： type of connection）」で
あり、修復術式の選択・予後を左右するのは「両大血管がどのように心室と（特に VSDを介して左室と）つな
がっているか（様式： mode of connection）」で、各種画像診断での着目点である。その後、流出路狭窄の有無
や部位・程度、合併病変について評価を行う。両大血管弁口（あるいはその下（弁下））を分割する流出路中隔
（ OS）（漏斗部中隔（ IS））は前方：右室自由壁側端（ perietal insertion;PI）・後方：心室中隔側端（
septal insertion;SI））の両端を有し、 OS後端の SIの挿入方向が大血管のいずれかと VSDを介した左室からの
血流路を決定する。すなはち、 SIが VSD前縁（心室中隔前方部分～ SMT前脚）に挿入すると大血管は左前・右後
（正常大血管型）となり VSDは大動脈弁下型となる。反対に SIが右側（ SMT後脚～右 VIF）に挿入すると大血管
は左後・右前（大血管転位型）となり VSDは肺動脈弁下型となる。これらの中間で OSが低形成（あるいは欠
損）で SIが左側 VIFに連なると VSDは両大血管双方の弁口下に開口し両大血管下型となる。 SIが中心線維体を
介して後方心室中隔と整列すると VSDは肺動脈弁下型であるが、 OSを切除すると容易に大動脈弁下とも交通を生
じる（古典的 Taussig-Bing奇形）。 SMT前脚・後脚間が閉塞され、両側房室弁間に流入部型 VSDや心尖肉柱部型
VSDを生じると非交通型となる。 VSDが半月弁口から離れた remote型は主観的要素が入り、機能的には非交通型
であっても解剖学的には必ずしも該当しないこともある。大動脈弁口径の2倍以上離れると remote型と呼ばれる
が大動脈弁口径や弁口下筋性漏斗部の形状により影響される。これらを基本に OSの前後への偏位・長さ・厚さな
ど個別性の診断を進め、さらに僧帽弁・冠状動脈・大動脈弓などの合併病変の診断を行う。
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教育講演02（ II-EL02） 
TGA,DORVの刺激伝導系： VA connectionのトリック
座長:山岸 正明（京都府立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科）
Mon. Nov 23, 2020 5:10 PM - 6:00 PM  Track1
 

 
TGA,DORVの刺激伝導系： VA connectionのトリック 
○黒澤 博身1,2,3 （1.榊原サピアタワークリニック, 2.東京慈恵会医科大学, 3.東京女子医医科大
学） 
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TGA,DORVの刺激伝導系： VA connectionのトリック
○黒澤 博身1,2,3 （1.榊原サピアタワークリニック, 2.東京慈恵会医科大学, 3.東京女子医医科大学）
Keywords: 刺激伝道系, TGA, DORV
 
TGAは concordant AV connectionであるが discordant VA connectionのために三尖弁から前方大動脈への血流が
急角度で曲がるため medial papillary complexと TSMの形態が多様になり、加えて VSDが右室出口の役割を持つ
TOFとは異なり血行動態的役割がないため TSM伸展・肥厚に規則性がなく心室内伝導路は様々な走行を示す。唯
一、流出路中隔の左方偏位による肺動脈弁下左室流出路狭窄を伴う TGAは左室から右室への outlet型 VSDにな
り、 TOFに似た刺激伝導系になる。 DORVは concordant/discordant AV connectionsと concordant/discordant
VA connectionsの組み合わせにより出現する多数の疾患の付随的存在である。 NGA型 DORVは Eisenmenger
complex型 VSD、 TOF型 DORVは TOF型 VSD、 TGA型 DORVは TGA型 VSD、 ccTGA型 DORVは ccTGA型 VSDというそ
れぞれの基本疾患の刺激伝導系に類似する。その中で DORVの共通の特徴は slingが起きる可能性がある点であ
る。 Concordant AV connection＋ discordant VA connectionの TGAで左室後方起始の PAが右方偏位して False
Taussig-Bingになると前方房室伝導路が残り slingが生じる可能性がある。また、 discordant AV connection＋
discordant VA connectionの ccTGAで右後方左室起始の肺動脈が左方偏位して ccTGA型 DORVになると僧帽弁騎乗
と同様の機序で後方房室伝導路が残って slingを生じる可能性が出て来る。結論： TGAと DORVは VA
connectionの状況により多様な房室間伝導路を呈する。
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JSPCCS AHA Joint session

JSPCCS AHA Joint session（ II-AHAJS）
座長:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター） 
座長:Shelley Miyamoto（Pediatrics/Cardiology, University of Colorado Anschutz Medical Campus
Children’s Hospital Colorado）
Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 9:40 AM  Track2
 

 
Challenging in diagnosis and management of mitochondrial
cardiomyopathy 
○武田 充人 （北海道大学大学院薬学研究院 小児科学教室） 
The challenge of developing mitochondrial nano medicine based on
MITO-Porter Technology 
○山田 勇磨 （北海道大学大学院 薬学研究院） 
Mitochondrial function and mitochondrial-targeted therapies in
pediatric cardiomyopathy and heart failure 
○Shelley D. Miyamoto （University of Colorado Anschutz Medical Campus and Children’s
Hospital Colorado） 
Mitochondrial transplantation for Cardioprotection 
○James D. McCully （Boston Children’s Hospital / Harvard Medical School） 
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Challenging in diagnosis and management of
mitochondrial cardiomyopathy

○武田 充人 （北海道大学大学院薬学研究院 小児科学教室）
 
Mitochondrial cardiomyopathy (MCM) is defined as a disorder of oxidative phosphorylation in the
myocardium due to genetic mutations. In clinical, it is usually recognized as a serious cardiac
complication in mitochondrial diseases. Also, it could be a causative disorder of “ unknown”
cardiomyopathy including lethal infantile cardiomyopathy. To date, we have provided an advanced
diagnostic system using the trinity of biochemical, genetic, and pathological examinations using
biopsied myocardium, cultured skin fibroblast, and blood samples. Most cases were diagnosed by
respiratory chain enzymatic assay in biopsied myocardium, while oxygen consumption rate in cultured
skin fibroblast has emerged as a substitute diagnostic tool. Recently, we have provided an
immunohistopathologic study using paraffin-embedded samples of the myocardium. The management of MCM
has been challenging. In common mitochondrial disease, the progression of cardiac complications has
unique characteristics and attention should be paid to the type of cardiomyopathy, serial changes in
the electrocardiogram, and cardiac function. In some lethal infantile MCM, a mitochondrial rescue
regimen could be life-saving. Also, we would like to discuss the lethal arrhythmia in patients with
suspected MCM.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 9:40 AM  Track2)

The challenge of developing mitochondrial nano
medicine based on MITO-Porter Technology

○山田 勇磨 （北海道大学大学院 薬学研究院）
 
In recent years, mitochondrial dysfunction has been implicated in a variety of diseases, including
neurodegenerative diseases, diabetes, cancer and a variety of inherited mitochondrial diseases. This
makes this organelle a promising therapeutic drug target, and mitochondrial therapy would be expected
to be useful and productive for the treatment of the above diseases. To achieve such an innovative
therapy, it will be necessary to deliver therapeutic agents to the interior of mitochondria in living
cells. However, only a limited number of approaches are currently available for accomplishing this.
We recently reported on the development of a MITO-Porter, a liposome-based carrier that can be used
to introduce macromolecular cargos into mitochondria via membrane fusion (Y. Yamada et al, Biochim
Biophys Acta 1778: 423-432 (2008), Y. Yamada et al, Adv. Drug. Deliv. Rev. (in press)). In this
presentation, we discuss novel therapeutic strategies that involve the use of a mitochondrial drug
delivery system (DDS) focusing on “ cell therapy via mitochondrial activation”. Concerning the topic
of cell therapy, we report findings to show that Cardiac progenitor cells activated by a MITO-Porter
system (MITO cell) enhance the survival of a cardiomyopathy mouse model via the mitochondrial
activation of a damaged myocardium (J. Abe et al, J Control Release 269: 177-188 (2018)).
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Mitochondrial function and mitochondrial-targeted
therapies in pediatric cardiomyopathy and heart
failure

○Shelley D. Miyamoto （University of Colorado Anschutz Medical Campus and Children’s Hospital
Colorado）
 
The most common indication for heart transplantation in children is heart failure as a consequence of
dilated cardiomyopathy. Unfortunately, heart failure outcomes from children still lag behind that of
adults, supporting ongoing pre-clinical and clinical research in this patient population. While
mitochondrial dysfunction is known to contribute to heart failure in adults, less is known about the
role of mitochondria in pediatric heart failure. Mitochondrial targeted therapies have also been
shown to be beneficial in adult heart failure yet remain underexplored in children. The objectives of
this talk will be: (1) review existing literature regarding the current state of the field regarding
mitochondrial function in children suffering from heart failure with a focus on dilated
cardiomyopathy, and (2) discuss mitochondria as a potential target of heart failure therapy in
children. Focused study of the mechanisms involved in pediatric heart failure are critical in order
to identify novel therapeutic targets.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 9:40 AM  Track2)

Mitochondrial transplantation for Cardioprotection
○James D. McCully （Boston Children’s Hospital / Harvard Medical School）
 
The importance of the mitochondrion in the maintenance and preservation of cellular homeostasis and
function is well established and there is a sufficient body of evidence to show that mitochondrial
injury or loss of function is deleterious. In our research, we have focused on the myocardium, a
highly aerobic organ in which mitochondria comprise 30% of cellular volume. The mitochondria supply
the energy requirements of the myocardium, derived through oxidative phosphorylation and is dependent
upon oxygen delivery through the coronary circulation. Our studies and those of others have
demonstrated that attenuation or cessation of oxygen delivery to the myocardium (ischemia) damages
mitochondrial structure, volume, calcium accumulation, complex activity, oxygen consumption, high
energy synthesis, and the mitochondrial-mediated intrinsic apoptotic pathway, and causes mtDNA
deletion. These events occur during ischemia and extend into reperfusion to severely compromise post-
ischemic functional recovery and cellular viability. 
Instead of targeting a single step or one mediator of a complex, or the interconnected reactions of
mitochondrial injury, we have pioneered a novel therapy based on mitochondrial transplantation. This
approach uses replacement of native mitochondria with viable, respiration-competent mitochondria
isolated from non-ischemic autologous tissue to overcome the many deleterious effects of
ischemia/reperfusion injury on native mitochondria. 
In this presentation we will provide evidence for the safety and efficacy of mitochondrial
transplantation and show methods for the rescue of myocardial cellular viability and function. 



[II-TRPAL-1]

[II-TRPAL-2]

[II-TRPAL-3]

[II-TRPAL-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

会長賞講演多領域専門職部門

会長賞講演多領域専門職部門（ II-TRPAL）
座長:藏ヶ崎 恵美（福岡市立こども病院看護部 PICU） 
座長:赤松 伸朗（大阪市立総合医療センター）
Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 10:55 AM  Track2
 

 
先天性心疾患児の小学校生活に関するインタビュー調査－母親と教師の
視点の相違に着目して－ 
○川崎 友絵, 萩本 明子 （同志社女子大学 看護学部） 
子どもの医療に携わる看護師長と副看護師長が直面する倫理的問題とそ
の対処 
○辻尾 有利子1, 井林 寿恵2 （1.京都府立医科大学附属病院 PICU, 2.京都府立医科大学 小児
医療センター） 
離床開始後に遅発性心タンポナーデを発症した開心術の2症例 
○金田 直樹, 名和 智裕, 夷岡 徳彦 （北海道立子ども総合医療・療育センター） 
小児心臓カテーテル検査・治療における NIRSを用いた下肢血流評価の有
用性 
○青田 恭朋1, 佐藤 有美2, 上村 和也2, 白井 丈晶3 （1.加古川中央市民病院 臨床工学室,
2.加古川中央市民病院 小児科, 3.加古川中央市民病院 循環器内科） 
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先天性心疾患児の小学校生活に関するインタビュー調査－母
親と教師の視点の相違に着目して－

○川崎 友絵, 萩本 明子 （同志社女子大学 看護学部）
Keywords: 先天性心疾患, 小学校生活, 母親と教師
 
【目的】 
先天性心疾患児の小学校生活には保護者と教師の協力が不可欠であるが、立場や認識の違いから相互理解が難し
く齟齬が生じることがある。そこで、先天性心疾患児の小学校生活の現状を母親と教師双方の視点から検討し
た。 
【方法】 
研究協力者は、先天性心疾患児を持つ母親10名と患児が通う小学校の教師6名（担任教師と養護教諭、各
3名）。母親と教師各々に小学校生活の現状に関して、2017年12月～2018年7月に半構成的面接を行った。面接内
容を録音、逐語的に記述し意味のある文節をコード化、意味内容の類似性にてカテゴリー化し、抽出されたカテ
ゴリーに基づき概念の関係性を表した。本研究は同志社女子大学の倫理審査委員会の承認を得た（承認番
号：2016-31）。 
【結果】 
母親の年齢は30～60代、子どもの年齢は8～29歳、疾患はファロー四徴症、両大血管右室起始等、学校は普通学級
6名、支援学級3名、特別支援学校1名であった。教師の年齢は20～50代、教師歴は7年～33年、担当は普通学級
2名、支援学級1名であった。母親から抽出されたコアカテゴリーは＜ I心臓病とともに生活しているわが子＞＜
II学校生活を送る上で母親が感じる問題点＞＜ III学校生活への要望と母親の思い＞＜ IV成長とともに変化する
問題と将来への不安＞の4個、教師からは＜ i学校生活の中での心臓病の児童の姿＞＜ ii学校生活を送る上で生
じる問題点＞＜ iii学校生活の中での指導と配慮＞＜ iv保護者との関係性＞＜ v医療との連携の現状＞の5個で
あった。 
【考察】 
小学校生活に関して母親は、＜ I＞子どもの生活全般や＜ IV＞変化する問題と将来の不安等、幅広く長期的な視
点で学校生活を捉え、教師は＜ i＞学校の中での姿や＜ iii＞学校での指導と配慮等、学校生活の枠組みの中で
の視点で捉えており相違が認められた。しかし、主治医と学校の連携強化やさらなる医療の介入への要望は共通
点と考えられた。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 10:55 AM  Track2)

子どもの医療に携わる看護師長と副看護師長が直面する倫理
的問題とその対処

○辻尾 有利子1, 井林 寿恵2 （1.京都府立医科大学附属病院 PICU, 2.京都府立医科大学 小児医療センター）
Keywords: 倫理的問題, 看護管理者, 小児
 
【目的】子どもの医療に携わる看護師長（以下、師長）と副看護師長（以下、副師長）が直面する倫理的問題と
対処を明らかにし、倫理的問題解決への示唆を得る。【方法】小児系病棟に勤務する師長と副師長を対象と
し、子どもの医療で直面した倫理的問題と対処について半構成的面接を行い、内容分析した。倫理審査委員会承
認後に実施した。【結果】対象者は、師長4名（平均師長経験5.5年）、副師長7名（平均副師長経験5.0年）で
あった。倫理的問題は【子どもの擁護者としての意識が低い看護師の存在】【倫理的思考と看護実践の乖
離】【子ども中心の病床管理が実現しない状況】【小児医療に見合わない人員配置】【終末期医療における関係
者の価値の相違】【他者に委ねられた子どもの最善】【制約の多い子どもの療養環境】【根拠が示されない鎮静
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や抑制】【親に依存した在宅療養の現実】等の13カテゴリーで、サブカテゴリーに、先天性心疾患の＜安静を目
的とした鎮静薬の常用化＞＜根治術が危ぶまれる子どもの親の葛藤＞が含まれた。対処は【倫理的行動のロール
モデルとしての自覚】【倫理的問題を話し合える組織風土の形成】【子どもが安全に過ごすための環境調
整】【子どもを取り巻く人々との協働】【子どもの最善の利益に基づいた代理意思決定支援】【子どもの権利擁
護を基軸とした看護実践の推進】の6カテゴリーであった。【考察/結論】師長と副師長は、子どもの権利擁護が
不十分な看護師の姿勢、看護ケア、療養環境、意思決定を問題と捉え、先天性心疾患では鎮静管理や親の葛藤を
問題と捉えていた。また、役割モデルとして、環境調整、多職種協働、代理意思決定、看護実践を牽引してい
た。看護管理者は、組織や他部門との交渉、適切なリソースの活用を促進し、子どもと家族の権利擁護に向けた
療養環境や意思決定を支えると同時に、看護師に対する教育的・実践的関わりを通じて、倫理的な組織風土を醸
成する必要がある。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 10:55 AM  Track2)

離床開始後に遅発性心タンポナーデを発症した開心術の2症
例

○金田 直樹, 名和 智裕, 夷岡 徳彦 （北海道立子ども総合医療・療育センター）
Keywords: 開心術, 早期リハビリテーション, 遅発性心タンポナーデ
 
【背景】先天性心疾患に対し開心術を施行し､多職種による術後早期離床･リハビリテーション(以下早期リハ)開
始数日後に､遅発性心タンポナーデを発症した2例を経験したので報告する｡ 
【目的】発症群と非発症群の術前/術中/術後因子を検討､リスク管理の一助とする｡ 
【対象】2018年5月～2019年12月､早期リハ介入を行った179例､内10歳以上で手術アプローチが胸骨正中切開で
あった11例､発症群2例(14±4歳)､非発症群9例(17±6歳)を対象とした｡ 
【方法】1)患者背景2)術式､手術時間､人工心肺時間､術中輸血3)閉胸後ドレーン留置期間､術後抗凝固療法､術後自
力体交/座位/立位に要した日数､介入初回血液検査データを収集､後方視的に比較した｡ 
【結果】2例は閉胸後4日と6日に発症､両者胸骨からの出血だった｡1例は閉胸後1日にヘパリン､1例は3日にアスピ
リンにて抗凝固療法を開始していた｡以下発症群/非発症群順に､1)BMI20.5±2/16.8±2｡2)大動脈弁置換術1例/1例､
右室流出路再建術1例/4例､ VSD・ ASD閉鎖術0例/4例｡手術時間406±36分/285±107分､人工心肺時間177±33分/112±
62分｡術中輸血1例/2例で無輸血1例/7例｡3)ドレーン留置期間2±1.4日/1.3±0.6日､抗凝固療法2例/4例(ヘパリン1例
/1例､アスピリン１例/3例､ワーファリン1例/1例)｡自力体交2±1病日/1病日､座位2.5±0.7病日/1.2±0.4病日､立位6±
5病日/2.4±1.0病日であった｡血液検査データは､ PLT(103/μ l)85.5±19/138±36､ Fg(mg/dl)283.5±44/256±33､
APTT(sec)42.9±11.8/30.3±2.5であった｡ 
【考察】閉胸後の自力体交日数等は概ね差は無く､離床速度の影響は不明だった｡しかし､発症群は両者抗凝固療法
を施行､介入初回の血液検査データで PLT低値と APTT延長の傾向を認め､非発症群に比較し易出血傾向であった｡
BMIも大きく起居動作時の胸郭捻転など胸骨に対する物理的影響が強かった可能性がある｡以上を胸骨正中切開後
の症例に早期リハ介入を行う上のリスク因子として､留意が必要と思われた｡
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:15 AM - 10:55 AM  Track2)

小児心臓カテーテル検査・治療における NIRSを用いた下肢
血流評価の有用性
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○青田 恭朋1, 佐藤 有美2, 上村 和也2, 白井 丈晶3 （1.加古川中央市民病院 臨床工学室, 2.加古川中央市民病院
小児科, 3.加古川中央市民病院 循環器内科）
Keywords: NIRS, 大腿動脈血栓閉塞, 小児
 
【背景】小児心臓カテーテル検査・治療(小児カテ)の合併症の一つに急性大腿動脈閉塞(AFAO)があり、その発生
頻度は1～9％と報告されている。カテ中の下肢血流評価には皮膚色調、温度差、 SpO2波形等があるが、定量
的・連続的な評価は困難である。近赤外線分光法(NIRS)を用いた局所組織酸素飽和度(rSO2)は、非拍動流下でも局
所酸素需給バランス変化、灌流状態の評価が可能である。近年、成人での NIRSによる下肢血流評価の有用性は報
告されているが、小児での報告はほとんどない。 
【目的】小児カテにおける NIRSによる下肢血流評価の有用性を検討すること。 
【対象】2017年11月～2019年2月に先天性心疾患、川崎病後冠動脈瘤に対する小児カテ時に NIRSを用いて下肢血
流評価をした12例。年齢は中央値0.9(範囲0.3-7.9)歳、体重6.9(4.4-24.8)kg、体表面積0.33(0.25-0.92)m2。 
【方法】 Medtronic社製 INVOS 5100Cを両側腓腹部に装着し、シース挿入側の rSO2最低値[rSO2(min)]、対側との
最大差[rSO2(diff max)]を測定し、年齢、体重、体表面積、シース留置時間、大腿動脈径(FAd)、シース外径
(Sd)と FAdとの比(Sd/FAd)との関連を検討した。対側との差[rSO2(diff)]の変化を入室時、シース挿入時、挿入
5・10・30分後、シース抜去前、退室時で評価した。 
【結果】 rSO2(min)は体表面積(rs=0.86,P＜0.001)と相関を認めた。 rSO2(diff)はシース挿入5分後
(P=0.0018)、10分後(P=0.0015)、30分後(P=0.0453)で有意な低下を認めた。12例中1例で AFAOを合併した。非
AFAO例ではカテ中の rSO2(min)が44(16-73)％、 rSO2(diff max)が27(6-52)％に対し、 AFAO例では rSO2(min)が
15％、 rSO2(diff max)が72％と著しく低下し、シース抜去後も改善しなかった。 
【結論】 NIRSによりカテ中の下肢血流を非侵襲的に連続かつ定量的に検出できた。 AFAOの早期発見に重要なモ
ニタリングになり得る可能性が示唆された。 rSO2の評価方法については今後の検討が必要であると考える。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー9（ II-LS09） 
ePTFE valved conduit 多施設共同研究と製品化に向けて
座長:鈴木 孝明（埼玉医科大学国際医療センター 心臓血管外科） 
スポンサード:日本ゴア合同会社
Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2
 

 
ePTFE valved conduit 多施設共同研究と製品化に向けて 
○山岸 正明 （京都府立医科大学 小児心臓血管外科） 
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(Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2)

ePTFE valved conduit 多施設共同研究と製品化に向けて
○山岸 正明 （京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
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JSPCCS-AEPC Joint session

JSPCCS-AEPC Joint session（ II-AEPCJS） 
座長:坂本 喜三郎（静岡県立こども病院） 
座長:Katarina Hanseus（Children's Heart Center, Skane University Hospital, Lund, Sweden）
Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track2
 

 
Impacts of transcatheter balloon aortic valvuloplasty in
children with aortic valvular stenosis 
○Jun Muneuchi 1, Ayako Kuraoka 2, Yusaku Nagatomo 3, Koichi Yatsunami 4, Koichi
Sagawa 2, Hazumu Nagata 3, Yuichiro Sugitani 1, Mamie Watanabe 1: Kyushu Congenital
Heart Research Group. （1.Department of Pediatrics, Kyushu Hospital, Japan
Community Healthcare Organization, 2.Department of Cardiology, Fukuoka Children’s
Hospital, 3. Department of Pediatrics, Graduate School of Medical Science, Kyushu
University, 4.Department of Pediatric Cardiology, Kumamoto City Hospital） 
A national study of the outcome after treatment of critical
aortic stenosis in the neonate 
Cecilia Kjellberg Olofsson1, 2, ○Katarina Hanseus3, Jens Johansson Ramgren3, Mats
Johansson Synnergren 4, Jan Sunnegårdh 2,4 （1.Department of Pediatrics, Sundsvall
Hospital, Sundsvall, Sweden, 2.Department of Pediatrics, Institute of Clinical
Sciences, University of Gothenburg, Gothenburg, Sweden, 3.Children’s Heart Center,
Skåne University Hospital, Lund, Sweden, 4.Children’s Heart Center, The Queen
Silvia Children’s Hospital, Sahlgrenska University Hospital, Gothenburg, Sweden） 
Current surgical approaches to congenital aortic valve disease
in Japan 
○Akio Ikai, Kentaro Watanabe, Tomonori Ishidou, Hiroki Ito, Masaya Murata, Keiichi
Hirose, Kisaburo Sakamoto （Mt.Fuji Shizuoka Children’s Hospital, Cardiovascular
Surgery） 
Optimal indication and surgical technique for AS/AR: the role of
aortic valve replacement in the very young patient 
○Roberto Di Donato （Al Jalila Children’s Hospital / Dubai, United Arab Emirates） 
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Impacts of transcatheter balloon aortic valvuloplasty
in children with aortic valvular stenosis

○Jun Muneuchi 1, Ayako Kuraoka 2, Yusaku Nagatomo 3, Koichi Yatsunami 4, Koichi Sagawa 2, Hazumu Nagata
3, Yuichiro Sugitani 1, Mamie Watanabe 1: Kyushu Congenital Heart Research Group. （1.Department of
Pediatrics, Kyushu Hospital, Japan Community Healthcare Organization, 2.Department of Cardiology,
Fukuoka Children’s Hospital, 3. Department of Pediatrics, Graduate School of Medical Science, Kyushu
University, 4.Department of Pediatric Cardiology, Kumamoto City Hospital）
 
Background: It is controversial whether children with isolated aortic valvular stenosis undergo
transcatheter balloon aortic valvotomy (BAV) or surgical aortic valvotomy (SAV) as the first
intervention. This multicenter retrospective cohort study aimed to explore the rates of survival and
reintervention after BAV or SAV among them. 
Methods: We studied subjects who underwent BAV or SAV at 4 tertiary congenital heart centers in
Kyushu, Japan. We compared survival, and freedom from reintervention and aortic valve replacement
(prosthetic or autograft) between the groups 
Results: A total of 78 subjects were enrolled. Age and aortic valve annulus z-score at the first
intervention were 70 (23―415) months and -0.72 (-1.84―0.60), respectively. There were 62 BAV and 16
SAV. During the follow-up period of 13.3 (5.9―16.7) years, there was no significant difference in
10-year survival between the groups (BAV: 88% vs SAV:100%, P= 0.162). Reinterventions included BAV in
3, surgical valve plasty in 9, Ross operation in 17, and prosthetic valve replacement in 6. Freedom
from reintervention at 10 years were 46% and 65% in BAV and SAV subjects, respectively (P=0.592),
while freedom from valve replacement at 10 years were 77% and 85% in BAV and SAV subjects,
respectively (P=0.988).  
Conclusions: Long-term survivals after BAV and SAV were acceptable. Freedom from reintervention and
from prosthetic/autograft valve replacement were similar between the groups.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track2)

A national study of the outcome after treatment of
critical aortic stenosis in the neonate

Cecilia Kjellberg Olofsson1, 2, ○Katarina Hanseus3, Jens Johansson Ramgren3, Mats Johansson Synnergren 4

, Jan Sunnegårdh 2,4 （1.Department of Pediatrics, Sundsvall Hospital, Sundsvall, Sweden, 2.Department
of Pediatrics, Institute of Clinical Sciences, University of Gothenburg, Gothenburg, Sweden,
3.Children’s Heart Center, Skåne University Hospital, Lund, Sweden, 4.Children’s Heart Center, The
Queen Silvia Children’s Hospital, Sahlgrenska University Hospital, Gothenburg, Sweden）
 
Aortic stenosis presenting with symptoms in the neonate is a serious condition that has been
associated with significant risk for pre-, intra- and postoperative mortality and the need for
repeated reinterventions. This study describes short-term and long-term outcome after treatment of
critical valvular aortic stenosis in neonates in Sweden, with surgical valvotomy as first choice
intervention. Methods: All neonates in Sweden treated for critical aortic stenosis between 1994 and
2016 were included. Patient files were analyzed and cross-checked against the Swedish National
Population Registry as of December 2017, giving complete survival data. Diagnosis was confirmed by
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reviewing echo studies. Critical aortic stenosis was defined as valvular stenosis with duct-dependent
systemic circulation or depressed left ventricular function with an echocardiographic measurement of
fractional shortening of 28% or below. Primary outcome was all-cause mortality and secondary outcomes
were reintervention and aortic valve replacement. Results: Sixty-one patients were identified (50
boys, 11 girls). Primary treatment was surgical valvotomy in 52 neonates and balloon valvotomy in 6.
Median age at initial treatment was 5 days (0–26), and median follow-up time was 10.8 years (0.14–
22.6). There was no 30-day mortality but four late deaths. Freedom from reintervention was 66%, 61%,
54%, 49%, and 46% at 1, 5, 10, 15, and 20 years, respectively. Median time to reintervention was 3.4
months (4 days to 17.3 years). Valve replacement was performed in 23 patients (38%). Conclusions:
Aortic stenosis in the neonate is the start of lifelong need for surgical and catheter-based
interventions and follow-up. Primary treatment with high short and long-term survival is possible.
Surgical valvotomy is a safe and reliable treatment in these critically ill neonates, with no 30-day
mortality and long-term survival of 93% in this national study. At 10 years of age, reintervention
was performed in 54% and at end of follow-up 38% had had an aortic valve replacement.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track2)

Current surgical approaches to congenital aortic
valve disease in Japan

○Akio Ikai, Kentaro Watanabe, Tomonori Ishidou, Hiroki Ito, Masaya Murata, Keiichi Hirose, Kisaburo
Sakamoto （Mt.Fuji Shizuoka Children’s Hospital, Cardiovascular Surgery）
 
Surgical treatment of aortic valve disease in children remains challenging due to the child's
underlying factors, such as growth potential, the valve morphology itself, and unavailability of
right size of mechanical valve. In addition, treatment strategies for critical aortic stenosis in
newborns are controversial because catheter intervention, which is less invasive than surgical
treatment, is an alternative approach. However, catheter interventions are still palliative due to
higher re-intervention rate than surgical interventions. Ross procedure is an additional alternative
approach. However, the Ross procedure for newborns and infants is technically demanded to achieve
good results. Furthermore, the long-term results of the Ross procedure are still skeptical. 
　Last two decades, we have performed aortic valvuloplasty whenever possible, if the size of the
patient's aortic annulus is acceptable. Since 1999, we have been aortic valve plasty in 69 cases
consisting of 47 simple cases without patch and 22 cases with patch. Aortic valvuloplasty techniques
using autologous pericardial patch consist of cusp extension, cusp reconstruction, and commissural
reconstruction. Moreover, we have developed a new surgical approach, "open sleeve technology". It
makes an incision in the hypoplastic commissure below the aortic annulus to obtain a good surgical
field. 
　Aortic valve repair less than 3 years old shows acceptable survival rate and suboptimal re-
intervention rate. However, the group was able to grow and develop without anticoagulant therapy
while maintaining acceptable left ventricular size and function. They have a possibility to reach
mechanical valve replacement or Ross procedure with lower risk. In patients more than 4 years old,
the results of aortic valve repair with and without patch showed reasonable mortality and re-
intervention rate. 
　In this session, we hope to discuss lifelong treatment strategies for congenital aortic valve
disease.
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Optimal indication and surgical technique for AS/AR:
the role of aortic valve replacement in the very
young patient

○Roberto Di Donato （Al Jalila Children’s Hospital / Dubai, United Arab Emirates）
 
Aortic valve replacement may be required at a very early age (neonates, infants and very young
children) for severe aortic stenosis and/or regurgitation, either as a primary or a secondary choice,
the latter in the cases of failed balloon or surgical aortic valvuloplasty. Surgical options for this
patient population are particularly limited because of patient size and lack of suitable prosthetic
valves (mechanical or biological). Therefore, in the past decade, the use of pulmonary autograft has
been increasingly recognized as the best solution. In fact, it almost entirely satisfies all the
criteria of the ideal prosthesis in aortic position, being: 1) Available, i.e. collected from the
same patient, provided the absence of pulmonary regurgitation. 2) Efficient, in a similar way to a
normal aortic valve, with early normalization of left ventricular function. 3) Durable, based on a
dual mechanism of growth and dilatation, though variable from patient to patient. 4) Thromboresistant
and fully biocompatible, without need for anticoagulation. 5) Implantable, although usually at the
expense of aortic annulus enlargement by means of a challenging surgical procedure, the Ross/Konno
operation. Neonates and infants undergoing this operation are a high-risk group, with an average
hospital mortality in the neonatal group of up to 20-30% in multi-institutional studies, i.e.
comparable with some of the highest risk procedures. Several risk factors have been identified in
this age cohort, e.g.: critical aortic stenosis with preoperative ventricular dysfunction, need for
postoperative mechanical circulatory support, aortic arch hypoplasia and mitral disease. Procedure-
related long-term survival is generally reported as very satisfactory with excellent left ventricular
functional parameters. Conversely, freedom from reoperation on either the left or the right
ventricular outflow tract (or both, “ two-valve disease”) declines progressively with time, although
variably from institution to institution. Interestingly, it has been noted that the reintervention
rate on the aortic outflow tends to be lowest in infants compared with older patients, whereas age is
inversely related to need for reintervention on the pulmonary outflow tract. In fact, the planned
need for right ventricle-to-pulmonary artery conduit is generally considered the true Achilles’ heel
of the Ross (± Konno) operation.  
Among alternative options for aortic valve replacement at a very young age (including infants), it is
worth mentioning the initial experience with the Ozaki procedure, recently reported by the Boston
group. Encouraging short-term results were achieved also in young patients with small aortic annulus,
adding a procedure for surgical annular enlargement.
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Initial palliation of cyanotic right heart lesions - a European
perspective 
○Oliver Stumper （Birmingham Women’s and Children’s Hospital University Hospitals
of Birmingham Birmingham, UK） 
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Initial palliation of cyanotic right heart lesions -
a European perspective

○Oliver Stumper （Birmingham Women’s and Children’s Hospital University Hospitals of Birmingham
Birmingham, UK）
 
Over the past 3 decades there have been very significant advances in the surgical management of
cyanotic right heart lesions. Although surgical single stage complete repair would be the desired
option, this is currently not widespread practice in Europe. Recent multicenter studies suggested
that staged repair of Fallot remains associated with better short and long-term outcome. Management,
of pulmonary atresia, VSD and MAPCAs is mostly a staged surgical procedure leading to a biventricular
circulation, whereas a great number of patients with cyanotic right heart lesions are on a staged
univentricular pathway.  
Thus, the initial surgical or catheter palliation of a large proportion of patients born with
cyanotic right heart lesions remains essential. The Blalock-Taussig shunt has been the mainstay of
surgical palliation over the past 70 years. Still, it continues to have very high mortality and
morbidity rates. This, is largely due to the haemodynamic changes after creation of a systemic
arterial shunt. Newer catheter interventional techniques such as pulmonary valve perforation, ductus
or right ventricular outflow tract stenting have evolved dramatically over the last 30 years. These
techniques are now frequently being used as an alternative to systemic shunts, representing the
current first choice approach in Europe. At the same time, there has been the introduction of newer
surgical procedures, such as patch augmentation of the atretic right ventricular outflow tract or the
insertion of a limited RV-PA conduit.  
Many developments originated initially in Europe and then were perfected in Asia, with its much
higher incidence of cyanotic right heart lesions and different access to health care resources.  
This has been an exciting journey!  
We now have longitudinal and comparative outcome data on these various surgical and catheter
palliative procedures to discuss changing clinical practice and current best approach. 
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なぜ胸が閉められない？！あれれ、不整脈も出てきた？！さてどうする？
2度の心肺蘇生を行なった TOF APVSの1乳児例 
○田邊 雄大, 元野 憲作, 濱本 奈央, 大崎 真樹 （静岡県立こども病院 循環器集中治療科） 
左腕頭動脈肺動脈起始を伴った僧帽弁閉鎖、両大血管右室起始症、大動脈
縮窄症, 低形成大動脈弓の治療方針 
○打田 俊司1, 杉浦 純也1, 坂本 裕司1, 小嶋 愛1, 伊藤 敏恭2, 奥 貴幸2, 森谷 友造2, 千阪 俊
行2, 高田 秀美2, 太田 雅明2, 檜垣 高史2 （1.愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器外
科, 2.愛媛大学大学院医学系研究科 小児科） 
高度肺高血圧をともなう未加療の成人期部分肺静脈還流異常症への統合的
治療 
○若松 大樹1, 佐戸川 弘之1, 黒澤 博之1, 横山 斉1, 桃井 伸緒2, 青柳 良倫2, 林 真理子2, 富
田 陽一2, 中里 和彦3, 竹石 恭知3 （1.福島県立医科大学医学部 心臓血管外科, 2.福島県立医
科大学医学部 小児科, 3.福島県立医科大学医学部 循環器内科） 
大動脈弁閉鎖不全、洞不全、心房頻拍を認めた左心低形成症候群（ MS,
AS）の TCPC症例 
○豊原 啓子1, 工藤 恵道1, 杉山 央1, 庄田 守男2, 吉田 尚司3, 宝亀 亮悟3, 新川 武史3 （1.東
京女子医科大学 循環器小児 成人先天性心疾患科, 2.東京女子医科大学 循環器内科, 3.東京女
子医科大学 心臓血管外科） 
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なぜ胸が閉められない？！あれれ、不整脈も出てきた？！さ
てどうする？ 2度の心肺蘇生を行なった TOF APVSの1乳児例

○田邊 雄大, 元野 憲作, 濱本 奈央, 大崎 真樹 （静岡県立こども病院 循環器集中治療科）
Keywords: 周術期管理, 不整脈, ECMO
 
【背景】先天性心疾患の周術期管理において、胸を閉じられるかどうかは患者予後に大きく影響する。閉胸を行
うことで、繰り返し、循環動態が繰り返し悪化した1例を経験した。【症例】生後3ヶ月男児。胎児診断で TOF
APVSが疑われて、当院紹介。35週4日、1683gで出生し、生後に脊椎異常や鎖肛も発覚し、 VACTER連合と診断。心
疾患は、胎児診断と同じ TOF APVS。生直後は APVSによる呼吸症状がなかったが、徐々に肺動脈の圧排による気
管軟化症が進行したために、乳児期早期の心内修復の方針になった。【経過】生後3ヶ月時(3200g)に右室流出路
再建(TAP)+VSD閉鎖+肺動脈形成(LeCompte)を実施。右室拡大により閉胸が出来ずに開胸帰室。 POD8に閉胸をした
が、同日夜から心房頻拍(AT)が出現。不整脈治療が一度は安定したが、 POD11(閉胸3日後)に心機能が急激に低下
し、1回目の心肺蘇生。 CCU内で緊急で開胸し、循環は安定して、 ECMOを回避。緩徐に皮膚寄せを行い、
POD21(1回目の閉胸から13日後)に2回目の閉胸。 POD40に再度 AT発作から循環不全になり、2回目の心肺蘇生を実
施。 ROSCは得られたものの、心収縮不良であり、 ECMO装着を行なった。その後、無事に ECMOを離脱し、長期
CCU滞在をしたものの、生後7ヶ月(術後4ヶ月)で無事に退院した。【経過のポイント】1.なぜ閉胸が出来なかった
のか？、2.術後の難治性 ATへの治療戦略は？、3.ECMO装着後の離脱への戦略は？、4.そもそも心内修復の時期は
正しかったか？【結語】長期に渡る ICU管理の中で、複数回の蘇生行為を行いながらも、救命できた TOF APVSの
１例を経験した。経過中のポイントにつき、ディスカッションを行い、意見を頂きたい。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track3)

左腕頭動脈肺動脈起始を伴った僧帽弁閉鎖、両大血管右室起
始症、大動脈縮窄症, 低形成大動脈弓の治療方針

○打田 俊司1, 杉浦 純也1, 坂本 裕司1, 小嶋 愛1, 伊藤 敏恭2, 奥 貴幸2, 森谷 友造2, 千阪 俊行2, 高田 秀美2

, 太田 雅明2, 檜垣 高史2 （1.愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器外科, 2.愛媛大学大学院医学系研究
科 小児科）
Keywords: 腕頭動脈起始異常, 僧帽弁閉鎖, 動脈管
 
症例は3か月、男児。診断は{SDD} MA, DORV, CoA, ASD, PDA, abnormal origin of left brachiocephalic
artery from main PA, single left coronary artery, moderate ascending aorta &aortic arch hypoplasia,
hypoplastic LV, LVOTS, RAA, s/p bilateral PAB。胎児診断症例で39週3日、2898gで出生。その他の奇形として
口唇口蓋裂、単一臍帯動脈があり、羊水検査では46XY, FISH, G-bandでも正常染色体。日齢５に両側 PAB施
行。左後交通動脈欠損を認める。肺動脈幹頭側より起始する左腕頭動脈は動脈管と左肺動脈起始部とに隣接して
いる。次第に心房間交通に加速を認めるようになり、経皮酸素飽和度は70%台を見るようになってきた。【討議す
べき論点1】・手術術式と手術時期。・形態診断と肺動脈幹より起始する左腕頭動脈の再建をどうするか。【術後
の経過】 Norwood型手術を行い、肺動脈血流は B-T shuntで維持している。術後1か月時に突然、左右上肢圧較差
（約30mmHg）出現し、プロスタグランディン開始（8ng/kg/hr.）経過中、上室性頻拍、胆嚢炎により胆嚢摘出術
とうのイベントあるもプロスタグランディン漸減できており、術後6か月の時点で1 ng/kg/hr.。【討議すべき論
点2】・何故、左右上肢圧較差が生じたか。・治療方針。プロスタグランディンを切って問題なければ退院の方針
とするか、次段階手術を行うか、圧較差の原因をカテーテル治療するか手術で治療するか。
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高度肺高血圧をともなう未加療の成人期部分肺静脈還流異常
症への統合的治療

○若松 大樹1, 佐戸川 弘之1, 黒澤 博之1, 横山 斉1, 桃井 伸緒2, 青柳 良倫2, 林 真理子2, 富田 陽一2, 中里 和
彦3, 竹石 恭知3 （1.福島県立医科大学医学部 心臓血管外科, 2.福島県立医科大学医学部 小児科, 3.福島県立医
科大学医学部 循環器内科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 部分肺静脈還流異常症, 外科治療
 
＜はじめに＞高度肺高血圧を合併した未治療の成人先天性心疾患の手術適応判断は難しい。また上大静脈高位に
還流する部分肺静脈還流異常症(PAPVR)の場合は心房内 re-routingが困難なため工夫が必要となる。内科的に肺
高血圧治療を行ったのちに Warden変法による修復術を成人例に行った。＜症例＞43歳男性。20歳頃から胸部異常
陰影を指摘されたが放置。3年前から労作時呼吸苦を自覚し近医受診。肺高血圧を認め当院紹介となった。エ
コーで右心系拡大を認め、心臓カテーテル検査を施行。 PAP 123/68(91)mmHg, Pp/PS= 0.88, PVR 20.8 wood.Uの
高度肺高血圧を認めた。造影 CT上、右上中肺静脈が SVCに還流し、上大静脈還流型 PAPVRと診断した。肺高血圧
治療を開始し、マシテンタン10mg,タダラフィル40mg,セレキシバグ3.2mgを投与した。半年後のカテーテル検査で
mean PAP 49mmHg, Pp/Ps=0.35, PVR 8.6 wood.Uと改善を認め、さらに半年後は mean PAP 45mmHg, Pp/Ps=0.33,
PVR 2.7 wood.Uとさらに改善し、心内修復術の方針とした。肺高血圧の改善とともに短絡率は1.4、2.0、3.2と漸
増傾向にあった。拡大した右肺動脈により右肺静脈は遠位側に押し上げられ、卵円窩までの距離は約7.5cmと離れ
ていた。心房内 re-routingは PV,SVC狭窄の懸念から困難と判断し、 Warden法による修復の方針とした。＜手術
＞ SVCは PV合流部頭側で離断し心臓側は縫合閉鎖した。心房間交通は認めず、径15mmの交通孔を作成。心房内で
心房間交通孔と SVC orificeを舟形 PTFE patchで routingした。 SVC再建は right atrial wall flapを用いて
後壁作成、前壁は新鮮自己心膜で再建した。 NO併用し人工心肺から離脱。洞調律。術後 Pp/PSは0.5で
あった。＜まとめ＞高度肺高血圧を合併した成人期 PAPVRに対し、肺高血圧治療と評価を行ったのち、心内修復
術を施行した。 SVC高位に還流する PAPVR症例では、 Atrial wall flapを用いることで、余裕を持った SVC再建
が可能であった。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track3)

大動脈弁閉鎖不全、洞不全、心房頻拍を認めた左心低形成症
候群（ MS, AS）の TCPC症例

○豊原 啓子1, 工藤 恵道1, 杉山 央1, 庄田 守男2, 吉田 尚司3, 宝亀 亮悟3, 新川 武史3 （1.東京女子医科大学
循環器小児 成人先天性心疾患科, 2.東京女子医科大学 循環器内科, 3.東京女子医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 左心低形成症候群, TCPC手術, 洞不全症候群
 
症例：18歳、男性、 HLHS (AS, MS), bilateral SVC。すべて他院で、9日目、 Norwood手術、6か月、右 Glenn手
術、1歳、左 Glenn手術、3歳、 TCPC（ lateral tunnel）手術を施行した。17歳で心房頻拍が持続したため心不
全を来し、他院で lateral tunnel内のカテーテルアブレーションを施行され、アミオダロン内服も開始され
た。その後洞不全による徐脈、心房頻拍を認めた。また心臓カテーテル検査で lateral tunnelの leakあり、
SaO2 92%, severe AR (old AoVの ARのみ、 neo AoVの ARはなし)を認め LV内との交通を認めた。今後の方針を
決定するため当院に紹介となった。紹介時も心房頻拍が２週間持続しており浮腫、心拡大を認め当日緊急入院と
なった。不整脈に対する治療および外科的介入について議論する。
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機械弁の現状と適応
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機械弁の現状と適応 
○新浪 博 （東京女子医科大学 心臓血管外科学講座 主任教授） 
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機械弁の現状と適応
○新浪 博 （東京女子医科大学 心臓血管外科学講座 主任教授）
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ディベートセッション02（ II-DB02） 
内科治療 vs 外科治療　「この症例をどうする？」2
座長:野村 耕司（埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科） 
座長:中川 直美（広島市立広島市民病院 循環器小児科）
Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track3
 

 
左室心筋梗塞をきたした新生児は単心室循環を目指せるのか 
○百木 恒太1, 星野 健司1, 河内 貞貴1, 鈴木 詩央1, 西岡 真樹子1, 吉田 賢司1, 太田 健1, 野
村 耕司2, 黄 義浩2, 濱屋 和泉2, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉
県立小児医療センター 心臓血管外科） 
Aortopulmonary collaterals (APCs)が残存した左心低形成症候群の
Glenn手術後の1例 
○井上 奈緒, 中嶌 八隅, 金子 幸栄 （総合病院聖隷浜松病院 小児循環器科） 
未治療無脾症に対して共通房室弁置換、肺動脈絞扼術を実施した22歳の一
例 
○保土田 健太郎1, 細田 隆介1, 永瀬 晴啓1, 枡岡 歩1, 鈴木 孝明1, 戸田 紘一2 （1.埼玉医科大
学国際医療センター 小児心臓外科, 2.埼玉医科大学国際医療センター小児心臓科） 
軽度の精神発達遅滞をもつ Mustard,Rastelli術後遠隔期の中等度肺動脈
弁狭窄兼閉鎖不全症に対する治療方針 
○瀧上 雅雄1, 板谷 慶一2, 中西 直彦1, 梶山 葉3, 中村 猛1, 糸井 利幸3, 北野 正尚4, 市川 肇
5, 的場 聖明2, 夜久 均2, 山岸 正明6 （1.京都府立医科大学附属病院 循環器内科, 2.京都府立
医科大学附属病院 心臓血管外科・心臓血管血流解析学講座, 3.京都府立医科大学附属病院 小児
科, 4.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 5.国立循環器病研究センター 小児心臓外
科, 6.京都府立医科大学附属病院 小児心臓血管外科） 
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左室心筋梗塞をきたした新生児は単心室循環を目指せるのか
○百木 恒太1, 星野 健司1, 河内 貞貴1, 鈴木 詩央1, 西岡 真樹子1, 吉田 賢司1, 太田 健1, 野村 耕司2, 黄 義浩
2, 濱屋 和泉2, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 心臓血管外
科）
Keywords: Myocardial Infarction, 新生児, 右室性単心室循環
 
【背景】新生児期の心筋梗塞(MI: Myocardial Infarction)は稀で死亡率は80-90%に達する。今回、正常な冠動脈
起始で新生児期に MIを発症し、動脈管を開存させ右室性単心室循環、フォンタン型手術を目指す症例を経験し
た。【症例】近医産科にて予定帝王切開で出生(37w1d、3174g)、日齢6に退院。同日から発熱あり前医で髄膜炎と
して加療も、呼吸循環管理のため日齢8に当院へ救急搬送。入院後の経胸壁心エコーで左室自由壁、後壁の収縮力
低下を認め、心電図上は左側胸部誘導で ST上昇を認め回旋枝を病変とする MIと診断、日齢13以降は V5-6で QS
patternで固定。日齢8の造影 CTでは明らかな冠動脈起始異常なく日齢44の造影 CTで回旋枝領域の石灰化初見を
認めた。エコー上は LVEF 20%程度で心室中隔の動きはあるが自由壁、後壁の収縮なし。左室からの順行性血流あ
るが transvers archは動脈管からの逆行性血流であった。日齢17から lipo PGE1持続投与を開始し右室性単心室
循環を目指す方針とした。日齢23に心房間狭小化に対し BAS施行 (心房間圧較差11→1mmHg)、同時に大動脈造影
で正常冠動脈起始を確認。肺血流制御を目的に日齢28に両側肺動脈絞扼術を施行。乳び胸水に難渋したが日齢
67に抜管、日齢101に胸腔ドレーン抜去、日齢107にカテコラミンを中止。現在5ヶ月齢で BNP 4034→871pg/m ま
で低下、体重4.2kgまで増加。次の手術術式は Norwood手術を予定しているが、末梢平均肺動脈圧19mmHgと高く肺
血流供給は検討中である。一番重要な点は、大きい左室をどのように volume reductionするかだが、僧帽弁の
fenestrated patch closureを考えている。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track3)

Aortopulmonary collaterals (APCs)が残存した左心低形成症
候群の Glenn手術後の1例

○井上 奈緒, 中嶌 八隅, 金子 幸栄 （総合病院聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 左心低形成症候群, 体肺側副血行路, フォンタン手術
 
症例；3歳9カ月男児 左心低形成症候群、 Norwood手術後、 Glenn手術後 
経過；胎児診断例で在胎40週、体重3702gで出生した。日齢13に両側肺動脈絞扼術、1ヶ月時に BAS、3ヶ月時に
Norwoodおよび Glenn手術を施行した。生後6ヶ月時の CTで左肺動脈に狭窄を認め、左肺動脈形成術を施行し
た。7ヶ月時の心カテでは左肺動脈に順行性血流はなく、多数の APCsが流入し、 SO2は右肺動脈、左肺動脈でそれ
ぞれ50％、65％だった。コイル塞栓術、および左肺動脈への Stent留置術（ Express LD 7mm）にて APCsは減少
し、順行性血流も改善したが、左肺動脈の上葉への順行性血流は乏しい状態であった。1歳9ヶ月でステント拡大
術およびコイル塞栓術、2歳1ヶ月でコイル塞栓術、2歳9ヶ月でステント拡大術を施行したが、左肺動脈の上葉へ
は順行性血流は乏しく、 APCsが多数残存した。3歳9ヶ月の心カテで右平均肺動脈圧11mmHg、左平均肺動脈圧
12mmHg, 肺血管抵抗2.0-2.9単位、 PA index 198m2/m2、右肺動脈、左肺動脈の SO2 はそれぞれ65％、70％。シル
デナフィル、ボセンタンを内服中で、日常では酸素0.5L/minで SpO2 82-85%で、日常生活には制限がない。 
問題点は左肺動脈の上葉への順行性血流が乏しく、 APCsがかなり多く残存していおり、コイルで塞栓しきれな
い。肺血管抵抗が高い。 
今後の治療方針として1、 Glennのまま内科的管理を継続、2、 APCsを処理（コイル or 鎖骨下動脈
cleaning）してフォンタン手術、3、このままフォンタン手術（ with or without fenestration）。造影所見を
供覧しながらディスカッションしたい。
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未治療無脾症に対して共通房室弁置換、肺動脈絞扼術を実施
した22歳の一例

○保土田 健太郎1, 細田 隆介1, 永瀬 晴啓1, 枡岡 歩1, 鈴木 孝明1, 戸田 紘一2 （1.埼玉医科大学国際医療セン
ター 小児心臓外科, 2.埼玉医科大学国際医療センター小児心臓科）
Keywords: pulmonary banding, severe CAVVR, SV
 
【背景】無治療で生存する無脾症患者は稀で、1年生存率は5%以下とされる。乳児期に単心室と診断されるも外科
治療の機会を逸し、成人期房室弁逆流による心不全増悪に対して、本人の強い意思により外科治療に踏み切った
症例を経験した。治療法の選択とそのプロセス、術式の工夫、剖検所見からのフィードバックを含め議論する機
会としたい。【症例】22歳男性。自立した社会生活。【診断】無脾症、単心房、単心室、共通房室弁逆流、右肺
高血圧、左肺動脈狭窄。【主訴】全身浮腫、腹満【現病歴】月齢1に単心室の診断。重症感染症の反復により外科
的治療の機会を逸した。17歳時の心臓カテーテル検査：肺体血流量比2.0、右/左肺動脈圧41/10mmHg。他院で手術
適応なしと判断。22歳時、共通房室弁逆流が増悪。感冒を機に心不全増悪し、大量腹水、 CVP30mmHgを認め、持
続透析を導入後当院に転院。【手術適応と術式の検討】心室容量負荷軽減のために肺動脈絞扼術と弁逆流制御が
必要と考えた。しかし単心室収縮能は著しく低下し(EF40%)、耐術は困難と考えたが、本人・家族の強い希望に添
い、リスクの理解と同意を得た上で手術治療を実施した。【手術】約8cmに拡大した房室弁の余剰弁尖を折りたた
んで縫合糸をかけ機械弁33mmを縫着。全ての弁尖と腱索を温存。主肺動脈を直径15mmに絞扼した。【術後経
過】単心室 EF 15%前後、 CVP15-20mmHgで推移した。強心剤・持続透析離脱困難、大量腹水漏出、上室性頻
拍、真菌血症により治療に難渋。一時 IABPを実施。気管切開後、座位訓練、経口摂取訓練導入に至ったが、縦隔
気腫を機に全身状態悪化。術後3ヶ月時に永眠。【病理所見】両肺とも Heath-Edwards分類 I-IIであった。【考
察】(1)弁置換術後の後負荷増大に適応できなかった。(2)病理所見で肺小動脈の内膜細胞増殖や内腔狭小化は軽
度であり、 Glenn手術は可能か。(3)術前肺生検をすべきか。(4)若年心不全末期の緩和ケアに困難が伴った。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track3)

軽度の精神発達遅滞をもつ Mustard,Rastelli術後遠隔期の中
等度肺動脈弁狭窄兼閉鎖不全症に対する治療方針

○瀧上 雅雄1, 板谷 慶一2, 中西 直彦1, 梶山 葉3, 中村 猛1, 糸井 利幸3, 北野 正尚4, 市川 肇5, 的場 聖明2,
夜久 均2, 山岸 正明6 （1.京都府立医科大学附属病院 循環器内科, 2.京都府立医科大学附属病院 心臓血管外
科・心臓血管血流解析学講座, 3.京都府立医科大学附属病院 小児科, 4.国立循環器病研究センター 小児循環器
内科, 5.国立循環器病研究センター 小児心臓外科, 6.京都府立医科大学附属病院 小児心臓血管外科）
Keywords: 修正大血管転位, Double switch手術, 4D flow MRI
 
【症例】30歳男性【診断】 {SLX} AV discordance, VA discordance VSD PA, p-Mustard+Rastelli ,PA plasty
(Le compt maneuver) 術後 PSR【主訴】 全身倦怠感【心疾患既往歴】 幼少期に３回の BT shunt 術施行、9歳時
Mustard + Rastelli手術+肺動脈再建術(Le compt maneuver) 23歳時 心房頻拍(AT)に対して ablation【その他の
既往歴】 29歳時 総胆管結石にて内視鏡的乳頭切開術 軽度の精神発達遅滞あり(自宅引きこもりだが知的障害は
認めず)【現病歴・経過】 23歳ごろより自宅で引きこもりがちの生活だったが、30歳から自宅の掃除など軽労作
にて倦怠感を自覚されるようになり検査入院となった。造影 CTでは両側肺動脈の高度石灰化とさ、 Valsalva洞
43mm,上行大動脈径38mmと軽度の大動脈拡張認めるも8年前と著変無く、経食道心エコーでも ARは mild。左室の
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壁運動は保たれていた。右心カテーテルでは末梢肺動脈から右心室への引き抜き圧で43mmHg程度の圧格差あ
り。肺動脈造影にて Sellers 3°の PRを認め、肺動脈弁についているマーカーより1葉弁が完全に frailの状態で
あることが確認された。 Fick法による心拍出量は2.89l/min/m2。4D flow MRIでは、 PR fraction 21%, RVEDVI
84ml/m2, RVESVI 34ml/mV2, RVEF 59%とないものの心負荷を表す Flow energy lossでは11mWと正常の11倍もの心
負荷所見が認められた。上記所見からは今後右心不全が進行する可能性はあるが、軽度の精神発達遅滞と引きこ
もり生活があり、手術を行ってもその後の治療とリハビリに協力が得られない可能性が高いと考えられる。手術
の至適施行時期ならびに治療方針の決定方法につき議論したい。
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パネルディスカッション | 心臓移植と補助循環

パネルディスカッション05（ II-PD05） 
心臓移植と補助循環「本邦における小児心臓移植と補助循環の現状　ド
ナー、レシピエント双方の立場から」
座長:福嶌 教偉（国立循環器病研究センター 移植医療部） 
座長:平田 康隆（東京大学医学部附属病院 心臓外科）
Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track4
 

 
【基調講演】米国における小児重症心不全に対する補助循環・心臓移植の
現在 
○安達 偉器（Clayton Endowed Chair in Cardiac Transplant and Mechanical Support
Director, Mechanical Circulatory Support Congenital Heart Surgery, Texas Children’s
Hospital Associate Professor, Michael E. DeBakey Department of Surgery Baylor College
of Medicine）  
術前循環サポートからみた小児心臓移植の現状 
○上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 渡邊 卓次, 荒木 幹太, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川
然, 戸田 宏一, 倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科） 
小児心臓移植認定施設における補助循環と心臓移植の現状 
○新川 武史, 中山 祐樹, 寶亀 亮悟, 片桐 絢子, 吉田 尚司, 布田 伸一, 新浪 博 （東京女子
科大学 心臓血管外科） 
B-05 心臓移植と補助循環：本邦における小児心臓移植と補助循環の現状
　ドナー、レシピエント双方の立場から 
○戸田 紘一1,3, 枡岡 歩2,3, 連 翔太1, 細田 隆介2, 永瀬 晴啓2, 小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 鈴木
孝明2,3, 小林 俊樹1,3, 住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医
科大学国際医療センター 小児心臓外科, 3.埼玉医科大学国際医療センター 重症心不全・心臓移
植センター） 
小児心臓移植における脳神経障害による移植適応除外についての検討 
○成田 淳1, 吉原 千華1, 江見 美杉1, 石井 良1, 石田 秀和1, 大薗 恵一1, 金谷 知潤2, 上野 高
義2, 澤 芳樹2 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 小児科, 2.大阪大学大学院 医学系研究科 心
臓血管外科） 
当院における EXCORの長期使用から国内移植へのブリッジの経験 
○平田 康隆 （東京大学 医学部附属病院 心臓外科） 
小児心臓移植後の移植後リンパ球増殖症の現状と課題 
○福嶌 教偉 （国立循環器病研究センター 移植医療部） 
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【基調講演】米国における小児重症心不全に対する補助循
環・心臓移植の現在

○安達 偉器（Clayton Endowed Chair in Cardiac Transplant and Mechanical Support Director, Mechanical
Circulatory Support Congenital Heart Surgery, Texas Children’s Hospital Associate Professor, Michael
E. DeBakey Department of Surgery Baylor College of Medicine） 
Keywords: 小児心臓移植, 補助循環
 
米国における小児重症心不全治療は、この10年間著しく変化している。その最たる理由は、補助循環法の急速な
進歩にある。心筋症のみならず、単心室を含む複雑心奇形を有する患児に於いても、補助循環により安全に心臓
移植へのブリッジが可能となってきた。 PediMACSや ACTION Networkといった、 National/International
Registryの存在が、米国全体における補助循環治療の質向上に大きく寄与している。補助循環治療の拡大・成績
向上はまた、小児心臓移植の展望に変化をもたらしつつある。米国での移植ネットワークである UNOSデータ
ベースによれば、近年の小児心臓移植患者における補助循環装着者の割合は増加の一途を辿り、近い将来50％を
超えると予想される。成績向上による着実な小児心臓移植術後患者数の増加は、将来的な慢性移植臓器不全患者
予備群の拡大も意味する。心臓再移植の成績不良を鑑みれば、（永久的な）補助循環がこれらの予備群には、必
要不可欠かつ唯一現実的な治療法となる可能性がある。すなわち、小児心臓移植が永久補助循環への逆ブリッジ
として治療体系に組み込まれる時代の到来もありえる。当講演においては、上述の如く急速な変化を遂げている
米国小児重症心不全治療を概説する。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track4)

術前循環サポートからみた小児心臓移植の現状
○上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 渡邊 卓次, 荒木 幹太, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川 然, 戸田 宏一,
倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科）
Keywords: 小児心臓移植, 補助人工心臓, 循環補助
 
臓器移植法下心臓移植が始まり20年が経過し、少しずつではあるが小児心臓移植件数の増加が認められるように
なった。しかし未だ十分な数ではなく、海外へ渡航する患児も後を絶たない。当院では可能な限り国内移植を目
指し移植前管理をおこない、2017年からは国内移植のみを行っている。これまでに施行した移植時年齢が18歳未
満の小児心臓移植は28例で、年齢は1.3から17.7歳、平均14.2歳。19例が2017年以降の症例であり、近年の症例数
の増加を認めた。疾患は DCMが16例、 RCMが7例、その他5例。平均待機期間は762日（中央値790日）。
status1の期間は平均683日（中央値615日）で、待機状態は20例が VAD（3例 biVAD）、７例がカテコラミン持続
投与、1例が status2であった。 VAD装着患者の平均装着期間は694日（中央値661日）で、最長1157日。 VADは
EXCORが6例、 Jarvik2000が5例、 HVADが4例、 Evaheart１例、初期の症例で Niproを３例使用した。植込
deviceの装着期間は平均902日に対し Nipro装着症例を除く10歳未満症例（ Excor装着）では平均418日で短い傾
向にあり、優先提供やドナーの体格などの影響が考えらえた。 biVADを要した３例は、２例が RCM、１例は劇症
型心筋炎後心筋炎であり、高度の右室拡張障害からくる他臓器鬱血により右心サポートを導入、 biVAD 後も多量
の利尿剤やカテコラミンサポートなどの管理が必要であった。疾患別では RCM7例中6例が VADを要しており、カ
テコラミンサポートのみでは安全に待機できない状態であった。【まとめ】近年小児心臓移植数は増加傾向にあ
り特に低年齢の患児では比較的短い待機期間で移植に到達できる可能性があるが、 RCMは VADが高率に必要で管
理も難渋することがあり、何らかの対策が必要であると考えられた。
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(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track4)

小児心臓移植認定施設における補助循環と心臓移植の現状
○新川 武史, 中山 祐樹, 寶亀 亮悟, 片桐 絢子, 吉田 尚司, 布田 伸一, 新浪 博 （東京女子科大学 心臓血管
外科）
Keywords: 心移植, 補助人工心臓, 心不全
 
【目的】臓器移植法が2010年に改正され小児心臓移植の道が開けてから小児心臓移植件数は増加傾向にある
が、各々の施設での心臓移植までの経緯の詳細は不明である。当院でのこれまでの心臓移植適応患者の経過を検
証し、問題点を検討する。【方法】2013年11月の東京女子医科大学の小児心臓移植施設認定から現在までに、当
院で心臓移植適応と診断された小児患者を対象に、後方視的研究を行った。【結果】6年間で計14人の小児患者が
心臓移植適応と判定された。判定時期としては2014年3人、2015年1人、2016年1人、2017年4人、2018年
1人、2019年4人。判定時の年齢は1歳以下の乳児3人、1-10歳の小児3人、11歳以上の学童8人であり、中央値は
11.5歳。判定時の体重は中央値17.6kg (4.4-53.1kg)。術前診断は拡張型心筋症が10人、拘束型心筋症が3人、末
期先天性心疾患が1人であった。心臓移植判定から中央値337日（34-2089日）の経過観察後に、6人が心臓移植到
達（4人が補助人工心臓からのブリッジ：渡航移植3人、国内移植3人）、5人が移植待機中（補助人工心臓による
サポート中2人、補助人工心臓離脱後1人）、3人が死亡した。死亡例は補助人工心臓（ LVAD）装着中の不整脈
1人、 Status 2待機中の突然死（不整脈が疑われる）1人、補助人工心臓準備中の心不全死1人であった。補助人
工心臓患者の補助期間は中央値で294日（191-958日）、移植実施患者の待機時間は中央値で271日（159-
650日）であった。心臓移植患者6人の術後経過期間は中央値で0.8年（0.2-4.8年）、全員生存して外来通院中で
ある。【結語】当院での小児心臓移植希望患者の待機中死亡は21%と未だ高率である。補助人工心臓装着により長
期の移植待機が比較的安全に可能になってきており、適切な装着時期の判断が求められている。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track4)

B-05 心臓移植と補助循環：本邦における小児心臓移植と補助
循環の現状　ドナー、レシピエント双方の立場から

○戸田 紘一1,3, 枡岡 歩2,3, 連 翔太1, 細田 隆介2, 永瀬 晴啓2, 小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 鈴木 孝明2,3, 小林 俊
樹1,3, 住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓
外科, 3.埼玉医科大学国際医療センター 重症心不全・心臓移植センター）
Keywords: EXCOR, pump rate, コアグチェック
 
【緒言】 EXCORでのより良い補助を行うためには、患児の成長・発達に伴う pump設定の調節や適切なタイミング
での size upを行うことであり、また、その前提として合併症をいかに予防するかも重要である。【症例】当院
では EXCOR 装着7例中3例が移植に到達し、1例が離脱、3例が装着中である。装着時年齢は3.1 歳(2ヵ月-8歳
3ヵ月)、体重は9.3 kg(4.1-16.2kg)で、装着時の pump sizeは10mlが2例、15mlが3例、25mlが2例であった。離脱
した1例は検討から省いた。【方針】体重・胸部 X線・エコー・ BNPなどを加味し、1. fillingに余裕があれば
pump rateを up、2. 可能な限り CIを3.0/ｍ2以上に維持、を心掛けている。週2回のコアグチェック(以下、
Coag)の測定と、週1回の検査室での PT-INR(以下、 INR)の測定を行なっている。【結果】5例は経時的に pump
rateを調節し良好な成長・発達が得られた。2例は体重増加により pump rateが限界と判断し、 pumpを10mlから
15ml、25mlから30mlへ size upした。10mlから15mlへの size upではカニューレ sizeが異なるためその点に留意
が必要となった。全例で INR=Coag×1.176＋0.323、 R2=0.811、 P＜0.001 であり、 Coagと INRは正の相関を認
めた。低年齢ほど Coagと INRとの解離を認め、 Coagが高いほど INRとの解離が強くなる傾向を認めた。血栓形
成による pump交換は0.48回/年であった。外傷性脳出血を1例に認めたが、それ以外の脳血管障害は認めな
かった。【考察】 EXCOR装着後、適切な CIを担保することで、心不全に伴う神経発達の遅れなど種々の合併症の
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改善が期待でき、さらには成長・発達を促し可能な限り健常児に近い生活を実現できる。また、 Coagを測定する
ことで患児の INRの予測が可能であり、患児の採血頻度を減少させることができる。【結語】 Coagを用い合併症
に配慮しながらも、適切な pump設定や size upで児の成長・発達を促せ、またより安定した循環補助を行う事が
出来ると考えられる。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track4)

小児心臓移植における脳神経障害による移植適応除外につい
ての検討

○成田 淳1, 吉原 千華1, 江見 美杉1, 石井 良1, 石田 秀和1, 大薗 恵一1, 金谷 知潤2, 上野 高義2, 澤 芳樹2

（1.大阪大学大学院 医学系研究科 小児科, 2.大阪大学大学院 医学系研究科 心臓血管外科）
Keywords: 小児心臓移植, 脳神経障害, 移植適応評価
 
背景小児重症心不全における心臓移植適応評価は全身疾患の検索が必須となる。しかし年齢・体格や集中治療の
ため診断が難しく代用的検査で適応に至ることもある。また適応評価後に不可逆性障害が同定されることもあ
り、適応外の評価は大きな問題点の一つである。目的 Berlin Heart EXCORが保険償還された2015年8月以降に当
院で脳神経障害による心臓移植適応外と診断した小児重症心不全8症例を後方視的に検討し問題点を考察する。結
果全例診断は DCM、発症年齢は中央値0歳3ヶ月とほぼ乳児期発症であった。適応外理由は低酸素性脳症・脳梗塞
4例、ミトコンドリア病・脳形成異常3例、広汎性発達障害1例であった。 ECMO装着後症例が8例中6例認め、1例が
現在装着中、5例が ECMO離脱可能であった。しかし離脱後平均2ヶ月で4例が死亡、1例が外来管理できている。上
記の6例に対し ECMO装着も神経学的異常のない4例と比較検討した。両群全例でカテコラミン持続点滴・人工呼吸
管理・深鎮静で管理されていた。適応外6例は発症が低年齢（5.5ヶ月 vs. 4歳）、長い搬送時間（5.1時間 vs.
1.7時間）、 BNP高値（3408.6g/ml vs. 986.6pg/ml）において有意な差が認められた。例外として当院近隣で発
生した9歳 DCMは到着1時間で ECMO装着も低酸素性脳症と診断、心機能回復により ECMO離脱。その後数年を経過
しリハビリ等で重症心身障害が改善し移植適応を再検討する例もある。結語・考察低年齢発症 DCMは ECMO装着前
にできるだけ近隣の心臓移植施設もしくは VAD認定施設への情報共有が望まれる。また BNP値がそのリスクを予
測できるかもしれない。 CT等では判別できない脳神経疾患も多く、多様な検査が可能な早い段階での診断が望ま
れる。ただ ECMO離脱後に神経学的サポートを行えば、将来心臓移植を再検討する可能性も残されている。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track4)

当院における EXCORの長期使用から国内移植へのブリッジの
経験

○平田 康隆 （東京大学 医学部附属病院 心臓外科）
Keywords: 小児重症心不全, 心臓移植, 補助人工心臓
 
【目的】 EXCOR pediatricが本邦においても保険適応となり、これまで心臓移植まで到達することが困難で
あった小児に対する治療の道が開けた。我々の施設において行われた EXCOR装着症例を検討し、その利点、問題
点などについて検討した。【方法】当院において2012年8月から2020年3月までに行われた EXCOR装着症例12例を
対象とした。【成績】装着時年齢は中央値で1歳10か月(3ヶ月-13歳3ヶ月)、体重は7.7kg(2.7kg-25.0kg)で
あった。診断は拡張型心筋症が9名、左室心筋緻密化障害＋心室中隔欠損1名、劇症型心筋炎後心筋症1名、総動脈
幹症術後１名。12例中8例が移植に到達（国内4例、海外4例）し、1例が離脱（装着530日）、1例が装着後1年
4ヶ月後に死亡した。装着中、血栓によるポンプ交換が行われた症例は2名のみで、いずれも血液培養陽性を伴う
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感染があった症例であった。【結論】 EXCORによる補助循環は比較的長期に安全に施行でき、小児に対する国内
での移植も可能となった。今後は、国内でのドナーの増加が望まれる。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track4)

小児心臓移植後の移植後リンパ球増殖症の現状と課題
○福嶌 教偉 （国立循環器病研究センター 移植医療部）
Keywords: 心臓移植, 補助循環, 移植後リンパ球増殖症
 
移植後リンパ球増殖症（ Posttransplant lymphoprolifirative disorder）は、小児の臓器移植後に発生する悪
性腫瘍の90%以上を占め、遠隔成績に左右する重要な合併症である。本症は生涯免疫抑制薬を回避できない心臓移
植後に発症率が高く（6-10%）、肝移植後に比べて予後不良であり、治療戦略も複雑である。 PTLDは非移植患者
の悪性リンパ腫に類似しているが、臨床症状、腫瘍化するリンパ球の型、組織型も多彩であり、疾患概念につい
ても論議が多く、診断方法、治療方法もいまだ確立されていない。小児期 PTLDの大多数が Ebstein-Barrウイル
ス（ EBV）に起因する B細胞型であるが、日本人成人の EBV保有率は欧米に比して有意に高く、ドナー・レシピ
エントミスマッチ、移植後の初感染のリスクが高いので、欧米以上に発症率・重症化率が高い。我々が調べた範
囲では、2018年末までに心臓移植を受けた日本人590例（国内：成人386例、小児32例、国外：成人59例、小児
123例）を調査し、成人15例[国内10例(2.6% )、国外5例(8.5%)]、小児20例[国内1例(3.1%)、国外19例(15.4%)]に
PTLDの発症を認めた。成人4例（国内:全死亡28例中2例、国外：全死亡14例中2例）、小児5例（国内：全死亡2例
中0例、国外全死亡17例中5例）が死亡しており、 PTLD発症率は欧米と同じで、予後も不良であった。小児
PTLDは、成人 PTLDに比較して EBV関連 B細胞型が多く、移植後の発症期間が短く、小児悪性リンパ腫と比較し
て、男女差なく、腹痛・発熱の初発例が多く、 EBV関連 B細胞型が多く、骨髄進展例はなかった。小児例のレジ
ストリを作成し、小児心臓移全例で EBV感染細胞の解析と日和見感染を起こす EBV以外のウイルスの検出を
行っているので、その結果を発表する予定である。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー11（ II-LS11） 
FF IIの特性を活かした治療戦略 -安全に使用するために-
スポンサード:日本ライフライン株式会社
Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track4
 

 
How to maximize the characteristics of the FFII ～特性を理解し,使
いこなす我々のメソッド～ 
○中川 直美 （広島市立広島市民病院 循環器小児科（兼）小児科 部長） 
ユーティリティープレイヤーの FFII ～私の頼れる相棒～ 
○上田 秀明 （神奈川県立こども医療センター 循環器内科 部長） 
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(Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track4)

How to maximize the characteristics of the FFII ～特性
を理解し,使いこなす我々のメソッド～

○中川 直美 （広島市立広島市民病院 循環器小児科（兼）小児科 部長）
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track4)

ユーティリティープレイヤーの FFII ～私の頼れる相棒～
○上田 秀明 （神奈川県立こども医療センター 循環器内科 部長）
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会長要望セッション | 総動脈幹症

会長要望セッション03（ II-YB03） 
総動脈幹症に対する内科的・外科的治療戦略
座長:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
座長:黒嵜 健一（国立循環器病研究センター 小児循環器内科部）
Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4
 

 
【基調講演】 Long-Term outcome up to 40 years following repair of
Common Arterial Trunk in 184 patients 
○Jürgen Hörer （Department for congenital and pediatric heart surgery, German Heart
Centre Munich (TUM) / Division for congenital and pediatric heart surgery, University
Hospital of Munich (LMU)） 
総動脈幹症における両側肺動脈絞扼部へのバルーン拡張術の検討 
○池田 健太郎1, 新井 修平1, 浅見 雄司1, 下山 伸哉1, 林 秀憲2, 友保 貴博2, 岡 徳彦2, 小林
富男1 （1.群馬県立小児医療センター 循環器科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科） 
総動脈管症に対する治療戦略と遠隔期成績 
○伊藤 貴弘, 青木 満, 萩野 育男, 梅津 健太郎, 卯田 昌代 （千葉県こども病院 心臓血管外
科） 
総動脈幹症に対する一期的修復術と段階的修復術の手術成績の検討 
○川畑 拓也, 堀尾 直裕, 後藤 拓弥, 小林 泰幸, 迫田 直也, 辻 龍典, 横田 豊, 村岡 玄哉,
黒子 洋介, 小谷 恭弘, 笠原 真悟 （岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科） 
総動脈幹弁逆流に対する弁形成術の成績 
○安東 勇介, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村
竜也, 角 秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
総動脈幹症に対する外科的治療戦略：弁尖基部温存自己心膜による弁形成
術 
○前田 吉宣1, 山岸 正明1, 板谷 慶一1, 藤田 周平1, 本宮 久之1, 中辻 拡興1, 夜久 均2 （1.京
都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学 心臓血管外科） 
当院における総動脈幹症の外科治療成績 
○森 おと姫1, 長門 久雄1, 前田 登史1, 植野 剛1, 吉澤 康祐1, 岡田 達治1, 大野 暢久1, 稲熊
洸太郎2, 豊田 直樹2, 石原 温子2, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外
科, 2.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科） 
本邦における総動脈幹症治療戦略傾向と成績ー JCVSDデータベースからの
検討よりー 
○太田 教隆1, 立森 久照2, 平田 康隆4, 鈴木 孝明3, 打田 俊司1, 杉浦 純也1, 小嶋 愛1, 坂本
裕司1, 檜垣 高司5, 泉谷 裕則1, 高本 眞一6 （1.愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器
外科, 2.東京大学医療品質評価学講座, 3.埼玉医科大学国際医療センター小児心臓外科, 4.東京
大学医学部心臓血管外科, 5.愛媛大学大学院医学系研究科 小児科, 6.日本心臓血管外科データ
ベース） 
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(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4)

【基調講演】 Long-Term outcome up to 40 years following
repair of Common Arterial Trunk in 184 patients

○Jürgen Hörer （Department for congenital and pediatric heart surgery, German Heart Centre Munich
(TUM) / Division for congenital and pediatric heart surgery, University Hospital of Munich (LMU)）
 
Objective: To determine potential risk factors for survival and freedom from reoperation in patients
after common arterial trunk (CAT) repair. 
Method: Freedom from events of 184 consecutive patients corrected between 1976 and 2020 was estimated
using Kaplan-Meier method. Potential risk factors were compared using log-rank test and Cox
regression modeling. 
Results: Median follow-up time was 12.2 years (2697 patient years, maximum 41.2 years). Median age at
correction was 87 days, and median weight was 3.8 kg. Neonatal repair was performed in 12.0 %.
Interrupted aortic arch was present in 7.9 % and coronary abnormalities in 20 %. Repair was performed
before 2000 in 63.6 %. Right ventricle to pulmonary artery (RV-PA) reconstruction was performed using
an allograft (45.7 %), a xenograft (39.7 %) or valveless connection (14.7 %). Survival before 2000 at
10, 20 and 30 years was 64.9±4.4 %, 62.2±4.5 % and 62.0±4.6 %, respectively. Survival after 2000 was
87.8±4.0 % at 1 year with no deaths thereafter. All patients underwent reoperations. Freedom from
reoperation was 54.3±4.3 %, 24.4±4.1%, and 12.8±3.7% at 5, 10 and 20 years, respectively. Era of
surgery (p=0.013) emerged as significant risk factors for survival in multivariate analyses. Type of
RV-PA conduit (p=0.002) and small Conduits (p<0.001) were significant risk factors for conduit
reoperations in multivariate analyses. A valveless RV-PA connection performed better that homografts
and homografts performed better than xenografts in terms of reoperations. 
Conclusions: Hospital and long term survival has markedly improved after the year 2000, probably
ensuring survival into the forth decade. The ideal RV-PA graft in heterotopic position has not been
found yet.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4)

総動脈幹症における両側肺動脈絞扼部へのバルーン拡張術の
検討

○池田 健太郎1, 新井 修平1, 浅見 雄司1, 下山 伸哉1, 林 秀憲2, 友保 貴博2, 岡 徳彦2, 小林 富男1 （1.群馬県
立小児医療センター 循環器科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科）
Keywords: 総動脈幹症, 両側肺動脈絞扼術, バルーン拡張術
 
【背景】当院では総動脈幹症に対して両側肺動脈絞扼術(bil PAB)の際に肺動脈をラッピングした後クリップで固
定することでチアノーゼが進行した際にバルーン拡張術(PTA)により絞扼部が拡大できる方法を用いており、なる
べく体重増加を待ってから Rastelli手術を行う方針としている。2008年2月から2020年1月までに当院で治療を
行った総動脈幹症6例のうち重症総動脈幹弁逆流のため PTAを実施しなかった1例を除いた5例について PTAの有効
性を検討した。【結果】 bil. PAB施行時の日齢は平均5.4日（2-9日）、体重は平均2.7kg（2.2-3.3kg）、周径は
右10mm, 左9.6mm(9.5-10mm)であった。全例で2回以上の PTAを施行していた。1回目の PTAは月齢2(0-6)か月、体
重4.0(2.4-6.3)kgで2.5-3.5mmのバルーンを用いて施行していた。 PTA後狭窄部径は平均0.59(0.3-1.3)mm拡大
し、 SpO2は平均7.6%(5-12%)上昇した。最終の PTAは月齢6.25(3-10)か月、体重6.5(5.7-7.3)kgで4-4.5mmのバ
ルーンを用いて施行していた。 PTA後狭窄部径は平均0.6(0.2-1.0)mm拡大し、 SpO2は平均12.8%(6-20%)上昇認め
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た。全例で Rastelli型手術へ到達しており、修復術時月齢は平均8.4カ月（4-12カ月）、体重は平均7.1kg（6.1-
8.2kg）、導管のサイズは平均14.6mm(13-16mm)であった。【結語】本法を用いた肺動脈絞扼術部に段階的に
PTAを行うことで、絞扼部の拡張、低酸素血症の改善が得られ体重増加を待ってから Rastelli型手術を行うこと
ができた。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4)

総動脈管症に対する治療戦略と遠隔期成績
○伊藤 貴弘, 青木 満, 萩野 育男, 梅津 健太郎, 卯田 昌代 （千葉県こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 総動脈管症, Rastelli, primary repair
 
【背景】当院では総動脈管症(Persistent Truncus Arteriosus: 以下 PTA)は新生児期の一期的修復術を基本方針
としているが, 新生児期の修復術では小口径の右室肺動脈弁付き人工血管（ RVPAC）の使用による遠隔期の問題
が懸念される.【方法】2000年1月から2020年1月までに当院で修復術を行った PTA14例中 MAPCAを合併した1例を
除く13例を対象として, 手術成績,遠隔期成績を後方視的に検討した.【結果】 PTAは Collett-Edwards type 1が
6例, type 2が7例, 合併異常は大動脈弓離断症4例, moderate以上の truncal valve regurgitation 2例で
あった. 12例に primary repair(日齢7-45, 体重2172-3620), 1例に両側 PAB後日齢33, 体重2800ｇで staged
repairを行った. 右室流出路再建法は monocusp patch 2例, bicuspid RVPAC(径10-14mm) 5例, tricuspid
RVPAC(径10-14mm) 5例, Graham-Nunn RVPAC(径10 mm) 1例であった. 周術期死亡は1例(PH crisisによる右心不
全). 平均 follow up期間8.9年で、遠隔死亡は 1例（染色体異常に伴う非心臓死). 再手術は9例で初回手術後平
均6.0年(1.5-14.8年)に RVPAC交換5例, 肺動脈形成術+RVPAC交換3例, truncal valve regurgitationに対する
Konno手術+RVPAC交換1例であった. 径10mmの RVPACで体重40kg超まで再手術を回避できた症例もあった。
Kaplan-Meier法による5, 10年の生存率は各々83%, 83%, 再手術回避率は各々58%, 35%であった. RVPAC使用の有
無及び RVPAC径と, 再手術までの期間との間に関連を認めなかった. 【考察】 PTAに対する早期修復術の手術成
績は満足ゆくものと考えられた. 遠隔期の再手術の原因は RVPAC狭小化のみではなく多彩であり, 小口径の
RVPC使用に大きな問題はないと考えられた.【結語】周術期及び遠隔期成績から見て, PTA外科治療は早期の修復
術が妥当であり, 全身状態が許せば新生児期一期的修復術が望ましい.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4)

総動脈幹症に対する一期的修復術と段階的修復術の手術成績
の検討

○川畑 拓也, 堀尾 直裕, 後藤 拓弥, 小林 泰幸, 迫田 直也, 辻 龍典, 横田 豊, 村岡 玄哉, 黒子 洋介, 小谷
恭弘, 笠原 真悟 （岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科）
Keywords: 総動脈幹症, 一期的修復術, 段階的修復術
 
【目的】総動脈幹症(PTA)は新生児期に手術介入を要する、自然予後不良の稀な疾患の一つである。当科では
2003年より両側肺動脈絞扼術 (Bil. PAB) を先行させ、 Rastelli型手術を行う段階的治療を導入した。当科にお
ける PTAに対する一期的修復術と段階的修復術の成績を比較検討し、報告する。【対象と方法】1992年
1月～2019年12月までの27年間で PTAと診断された52例中、新生児期から当科で外科介入を行い、根治術に至った
症例25例を対象とした。これを、一期的修復術群（ P群）と段階的修復術群(S群) に分類し、治療成績を比較検
討した。平均観察期間は6.5± 6.7年。【成績】 P群（12例): 新生児期に一期的心内修復術を実施。手術時日
齢、体重は17.6±7.1日, 2.8±0.44 kg。右室流出路再建は MVOP 10例、 Rastelli型手術2例(導管サイズφ12
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mm:2例)。 S群（13例): 初回手術は新生児期に Bil. PABを実施。初回手術時日齢13.5±5.8日, 体重2.56±
0.45kg。初回手術後死亡なし。段階的心内修復術時の年齢1.2±0.47歳, 体重7.8±1.5kg。右室流出路再建は MVOP
1例, Rastelli型手術 12例（導管サイズ:φ14mm:7例,φ16mm:5例）。同時手術で7例に PAB部分の形成術を実施し
た。観察期間中の死亡は P群:6例（在院死亡3例、遠隔期死亡3例); S群:0例で、 S群で優位に低かった (P＜
0.01, Logrank test)。観察期間中の再手術は P群生存6症例中5例(Re-RVOTR4例、肺動脈形成1例); S群: 0例で、
S群で優位に低かった(P＜0.01, Logrank test)。しかし、術後カテーテルインターベンション(CBI)に関しては
P群生存6症例中5例, S群9例で有意差は認められなかったが、 P群では術後3～5年、 S群では術後1年以内での介
入が多かった。【結論】 PTAに対する段階的根治術は、生存率と再手術回避率を優位に改善させ、有効な術式と
考えられた。しかし、 CBIに関しては両群間に有意差を認められなかった。段階的心内修復術後早期の左右肺動
脈狭窄の合併には注意が必要である。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4)

総動脈幹弁逆流に対する弁形成術の成績
○安東 勇介, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角 秀秋
（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 総動脈幹症, 総動脈幹弁逆流, 弁形成
 
【背景・目的】総動脈幹弁逆流（ TrR）に対する弁形成術は、疾患自体が稀少な上に弁の異形成が高度なため術
式の標準化が困難である。当院の治療戦略としては自己弁組織を温存する suture valvuloplastyから弁組織を切
除・再建する高度な弁形成へと変遷してきた。当院の成績を報告する。【対象】1981-2019年の総動脈幹症根治術
60例のうち、総動脈幹弁形成術を施行した10例。平均観察期間7.1年（0.1-20）。【結果】 Van Praagh分類は
A1：2例、 A2：3例、 A4：5例。弁尖数は2尖2例、3尖4例、4尖4例。 TrRは mild 4例、 moderate 3例、 severe
3例。 primary repair 4例（月齢中央値3.6、体重中央値4.8kg）、 staged repair 6例（月齢中央値4.9、体重中
央値6.0kg）であった。術式は以下の通り。＜自己弁温存型＞弁尖縫合3例（症例1：3尖弁を2弁化、症例2：4尖弁
を2弁化、症例3：4尖弁を3弁化）、2尖弁に対する交連縫縮1例（症例4）、2尖弁に対する central plication1例
（症例5）。＜高度弁形成＞4尖弁の低形成な1弁を切除+弁輪再建2例（症例6、7）、3尖弁に対する弁尖延長2例
（症例8、9）、3尖弁の低形成な1弁を自己心膜で置換1例（症例10）。結果は在院死亡が2例あり、いずれも初期
の症例であった（症例2：高度弁逆流残存+肺炎、症例3：術前から肺出血あり術後に PH crisis発症）。再手術は
1例であった（症例10：置換した弁尖に血栓形成あり人工弁置換へ）。最新の TrRは mild以下6例（症例
1、4、6、7、8、9）、 moderate 1例（症例5）であった。平均観察期間7.1年での累積生存率80%、再手術回避率
90%であった。【結語】弁形態に応じた適切な術式選択により総動脈幹弁形成術の成績は向上しつつある。症例の
蓄積と弁形成手技の確立が望まれる。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4)

総動脈幹症に対する外科的治療戦略：弁尖基部温存自己心膜
による弁形成術

○前田 吉宣1, 山岸 正明1, 板谷 慶一1, 藤田 周平1, 本宮 久之1, 中辻 拡興1, 夜久 均2 （1.京都府立医科大学
小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 動脈幹症, 弁形成, 心膜
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【背景】総動脈幹遺残症(PTA)における総動脈幹弁異常の合併は予後不良因子であり、早期の外科的介入を余儀な
くされる。 PTAに対する当院の基本治療方針は新生児期に両側肺動脈絞扼術(bPAB)を先行し、乳児期に姑息的右
室流出路形成術（ pRVOTR）、1-2歳以降で Rastelli術を行うが総動脈幹弁異常を合併する症例では各段階で適切
な介入が必要となり、弁再介入の可能性をふまえて段階的 Rastelli術としている。また弁形成術(TrVP)は初期は
slicingのみであったが以降は3弁尖化・弁尖基部温存・エタノール処理自己心膜による積極的な形成を行ってい
る。当院で施行された総動脈幹弁形成術(TrVP)の中期成績とその治療戦略について検討した。【対象】2000年以
降に当院で経験した PTA症例12例のうち総動脈幹弁狭窄(TrS)または閉鎖不全(TrR)に対し TrVPを施行した
5例。【結果】 I型4例、 II型1例。4弁尖4例、3弁尖1例。初回 TrVP時、日齢6-月齢15（中央値,月齢4）、体重
2.8-8.9kg(中央値3.7kg)。3例に bPABを先行施行。 TrVP術式は slicingのみ1例、 slicingおよび交連切開1例、
Eth処理自己心膜による3尖化・弁尖基部温存が3例。 slicingのみを行った1例は術後早期に TrR出現し37日目に
再 TrVP施行（術後2ヶ月時に非心臓死）。 Eth処理自己心膜による TrVP施行例のうち2例は TrR増悪のため術後
4ヶ月および30ヶ月時に Eth処理自己心膜で3弁尖延長による再 TrVPを施行した。生存4例はすべて Rastelli術に
到達し2例は初回 TrVP時、1例は再 TrVP時、1例は単独施行。2例は人工弁置換術(Konno法を併施)をともに月齢
14(TrVP術後13ヶ月時および再 TrVP術後4ヶ月時)で施行した。【結語】総動脈幹弁異常に対する Eth処理自己心
膜を用いた3尖化・弁尖基部温存による TrVPは弁輪成長を保持し弁尖機能も長期間保つため、弁置換術の時期を
遅らせる橋渡しとして有用であり、根治術や再右室流出路再建の時期に合わせた計画的な治療戦略となり得る。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 6:00 PM  Track4)

当院における総動脈幹症の外科治療成績
○森 おと姫1, 長門 久雄1, 前田 登史1, 植野 剛1, 吉澤 康祐1, 岡田 達治1, 大野 暢久1, 稲熊 洸太郎2, 豊田 直
樹2, 石原 温子2, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立尼崎総合医療セン
ター 小児循環器内科）
Keywords: 総動脈幹症, 右室流出路再建, Truncal valve repair
 
【背景・目的】総動脈幹症(TA)では、低体重や大動脈弓病変、総動脈幹弁逆流(TvR)などが治療方針や成績を左右
するといわれている。当院での手術および術後経過を検討する。【方法】2004年～2019年に当院で初期から介入
した単心室形態を除く TA 10例を対象とし、後方視的に調査した。【結果】10例中一期的根治術を行ったのは4例
で、手術時年齢は中央値14日(9～49日)、体重 3.1kg (2.6～3.6kg)であった。段階的根治術を行ったのは6例
で、段階的となった原因は低体重 1例、 PA左右差(A3) 2例、大動脈弓関連(A4) 2例、術前 NEC発症 1例で
あった。段階的根治術での ICR時年齢は中央値4.5ヵ月(27日～4歳)、体重4.4kg (2.0kg～12.6kg)であった。全
10例の ICR時の RV-PA再建は Hemashield graft+自作2尖弁付馬心膜ロール 1例、 Barbero-Marcial+monocusp
1例、 monocusp 1例、自己心膜ロール+monocusp 2例、 ePTFE自作3尖弁付 conduit 3例(10mm/12mm/18mm)、
Contegra 2例(12mm/14mm)であった。 Truncal valve形態は3尖：4尖＝5：5で、出生時 TvRは severe:1、
moderate:3、 mild:1、 trivial:1、 none:4であった。4例(5件)に形成 (3尖化:3、弁尖延長:2、交連縫縮:2 (重
複含む))を行った。 severe TvRの症例は1ヵ月(2kg)時での弁形成、他3例は3ヵ月(3.8kg)、8ヵ月(7.6kg)、2歳
(13kg)時での介入であった。全10例中、胎児期から severe TvR認めた1例を術後早期に失った。生存9例の現在の
年齢は6歳(1歳～16歳)である。 ICR後再手術は7例(10件)で、 RVOTR 10、 PA plasty 4、 Truncal valve形成
2、 AVR(IE) 1、上行大動脈延長 1 (重複含む)であった。【結論】 TAは出生体重や大動脈弓病変、 TvRの程度に
よって重症度に差があり、症例に応じて段階的根治術を行ったり、適切なタイミングでの TvRの形成を行うこと
で良好な成績が得られた。
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本邦における総動脈幹症治療戦略傾向と成績ー JCVSDデータ
ベースからの検討よりー

○太田 教隆1, 立森 久照2, 平田 康隆4, 鈴木 孝明3, 打田 俊司1, 杉浦 純也1, 小嶋 愛1, 坂本 裕司1, 檜垣 高司
5, 泉谷 裕則1, 高本 眞一6 （1.愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器外科, 2.東京大学医療品質評価学講
座, 3.埼玉医科大学国際医療センター小児心臓外科, 4.東京大学医学部心臓血管外科, 5.愛媛大学大学院医学系
研究科 小児科, 6.日本心臓血管外科データベース）
Keywords: 総動脈管症, 肺動脈絞扼術, 段階的手術
 
【はじめに】総動脈幹症(TAC)は比較的稀な疾患で出生児より治療を要する。外科的治療として Primary
repair(P群)が World standardではあるが、本邦では両側肺動脈絞扼術(bPAB)を先行させた Staged
Repair(S群)が幅広く行われている。 JCVSD databaseより治療戦略傾向とその成績を示し、検討を加える。 
【方法・対象】NCD(JCVSD)(2008-2018)に登録され解析可能な Truncus arteriosus(TAC)全 287例。 Operative
mortality(OM)[30days mortality(Y) or discharge mortality(Y)]、 Post-OP adverse event(AE)[Post OP ECMO
or CPR]に対する Risk factorを解析する。尚、施設規模は年間小児開心術数に応じて分類した。 
【結果】P群24%(68/287), S群:76%(219/287) であり、 S群内訳は、 bil-PABを経て根治術に到達した Staged
Complete (SC)群(n=163)と観察期間中根治未到達な Staged Waiting (SW)群(n=56)である。 IAA合併13%(n=38)、
Truncal valve anomaly は10%(n=28)。94%(32/34)の premature baby、81%(29/36)の IAA合併症例で Staged
strategyを選択。各群(P, SC, SW)の手術時年齢(median)(14,245,6)(days)、体重(3.0, 6.0, 2.7)(kg)。 OM(P
vs S[SC+SW])=(16.2%:11/68 vs 11.9%:26/219)(p=0.4)であった。 また根治術(n=231)に対する OM (P vs
S)=(16.2%:11/68 vs 6.7%:11/163) (p=0.046)。 staged群 inter-stage mortality OM(SW)=26.8%(15/56)。多変
量リスク解析にて、 OMに対して repeat PAB(p=0.04)、術前因子（ shock, CPR等）(p＜0.0001)、術前
Catecholamine投与(p=0.04)が、 AEに対して、未熟児(P=0.01)、 low volume center (＜25% per tile)(p＜
0.0001)が危険因子であった。 
【結語】本邦 TAC70%以上に staged repairが選択されている。治療成績には合併疾患より患者術前状態に大きく
影響を受ける。術後経過には術前状態に加え施設経験の影響も示唆された。成績向上に向け改善の余地はあり更
なる飛躍を期待したい。
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パネルディスカッション | 胎児心臓病学

パネルディスカッション06（ II-PD06） 
胎児心臓病学「胎児治療へつなぐ先天性心疾患の胎児診断」
座長:瀧聞 浄宏（長野県立こども病院 循環器小児科） 
座長:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track5
 

 
【基調講演】胎児治療 過去から現在 そして未来へ 
○瀧聞 浄宏 （長野県立こども病院 循環器小児科） 
胎児重症三尖弁閉鎖不全症例の胎児期治療適応症例の層別化の可能性 
○石井 陽一郎1, 稲村 昇2, 橋本 和久1, 森 雅啓1, 廣瀬 将樹1, 松尾 久実代1, 青木 寿明1, 高
橋 邦彦1, 萱谷 太1 （1.大阪母子医療センター小児循環器科, 2.近畿大学医学部附属病院小児
科） 
重症 Ebstein奇形の胎児循環不全評価：臍帯動脈,中大動脈,能胎盤血流比
測定の有用性 
○漢 伸彦1,2,3, 島 貴史1,2, 古賀 恭子1,4, 佐川 浩一3 （1.福岡市立こども病院 胎児循環器科,
2.福岡市立こども病院 新生児科, 3.福岡市立こども病院 循環器科, 4.福岡市立こども病院 循
環器科） 
当院における、大動脈弁狭窄を伴う左心低形成症候群の胎児診断症例の検
討 ―大動脈弁狭窄の胎児治療にむけて― 
○金 基成1, 川瀧 元良2, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 柳 貞光1, 上田 秀明1 （1.神奈川県
立こども医療センター 循環器内科, 2.神奈川県立こども医療センター 新生児科） 
HLHSにおける胎児期肺静脈血流パターン別の臨床像と予後 
○近藤 麻衣子1, 馬場 健児1, 栄徳 隆裕1, 今井 祐喜1, 重光 祐輔1, 福嶋 遥佑1, 平井 健太1,
大月 審一1, 笠原 真悟2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学病院 小児循環器科, 2.岡山大学大学院医歯
薬総合研究科 心臓血管外科, 3.岡山大学大学院医歯薬総合研究科 麻酔蘇生科学） 
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【基調講演】胎児治療 過去から現在 そして未来へ
○瀧聞 浄宏 （長野県立こども病院 循環器小児科）
Keywords: 胎児治療, 胎児心臓病学会, 重症大動脈弁狭窄症
 
世界の胎児治療:Fetal Cardiac Intervention (FCI)の分野は,大きく前進しつつあるが,多くの治療は,いまだ
チャレンジングな領域ではある。だが,胎児の救命,自然歴を変えることができる場合には適応と考慮されてよ
い。もちろん,母体リスクを最小限にとどめる必要があり,高度な技術が求められるため,限られた専門施設で行わ
れるべきである。胎児治療はメディカルチームでマネージメントされるべきで,医療スタッフ 産科医,循環器
医,麻酔科医,看護師,心理士,ソーシャルワーカー などが協力し,患者の病態を評価,治療戦略を立案,両親の心理
的バックアップを行いながら,施行する。特に胎児への侵襲的な治療介入については,チームとして経験値の高い
さらに選ばれた高度専門施設で行われるのが望ましい。胎児治療のうち、胎児手術は心外病変,巨大な仙尾部奇形
腫や嚢胞状線種などに対する治療が考慮されうるが,胎児心臓手術は現在のところ研究レベルである。安全性,有
効性をある程度担保でき,推奨グレード,エビデンスレベルともにある一定レベルのものは,胎児頻脈治療と
HLHSの進展する可能性がある胎児重症大動脈弁狭窄症(CAS)へのバルーン拡大術である。本邦からは画期的な多施
設間 prospective studyで上室性頻脈に対する薬物治療プロトコールが報告され,Bostonや Linzらのグループは
CASに対する FCIの成功率,有効性を時代とともに高めてきている。一方で,胎児房室ブロックに対するデキサメタ
ゾン治療や２心室修復への到達を目指した PA/IVSのカテーテル治療については,いまだ確立したものではな
い。本邦では,国立成育医療センターで胎児 CASに対するバルーン拡大術が始められようとしている。適応の週数
の CASの胎児診断率の向上,適応判定や治療に関する情報公開など胎児心臓病学会としてもより協力体制を強めて
いく必要があろう。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track5)

胎児重症三尖弁閉鎖不全症例の胎児期治療適応症例の層別化
の可能性

○石井 陽一郎1, 稲村 昇2, 橋本 和久1, 森 雅啓1, 廣瀬 将樹1, 松尾 久実代1, 青木 寿明1, 高橋 邦彦1, 萱谷 太
1 （1.大阪母子医療センター小児循環器科, 2.近畿大学医学部附属病院小児科）
 
はじめに：エプスタイン病を代表とする三尖弁閉鎖不全疾患（ tricuspid valve disease :TVD)の重症度は
様々である。特に胎児期に Circular shunt(CS)を呈する最重症例の予後不良で、胎児水腫から胎児死亡に至る症
例も存在する。近年、母体に対する non‐ steroidal anti‐ inflammatory drugs (NSAIDs)の投与により胎児動
脈管を収縮させることで、最重症例の胎児循環を改善し、出生後治療へとつなげられる可能性が報告されてい
る。目的： TVDの臨床経過、治療成績を明らかにし、今後の胎児治療適応症例の層別化・抽出について検討す
る。対象・方法：2013年1月から2019年10月に発生した TVD13例を対象として、 Tricuspid malformation
prognosis predicting(TRIPP) scoreによる重症度と治療戦略の結果を提示する。 TRIPP scoreは三尖弁逆流最大
流速(TRvel)、左室 Tei index(LVMPI)、肺動脈弁形態、動脈管血流を各0～2点でスコア化した総数8点の指標であ
る。これまでの報告では生死の Cut off値は4ポイントであった。結果：母体年齢平均は30.2歳で、検査時在胎週
数は31.5週、分娩週数は36.1週であった。胎児超音波検査所見は、 TRvel 2.8±0.6m/s、 LVMPI 0.66±0.28、肺動
脈弁形態は正常形態2例、機能的閉鎖5例、解剖学的閉鎖1例、肺動脈弁閉鎖不全5例であった。 TRIPP score(0-
8点)は4.5±2.5点で、内科的治療のみで管理可能であった症例は0-4点、2心室修復症例は3-6点、単心室修復症例
は6-8点、 IUFD症例は6-7点に分布していた。出生した10例は全例生存可能(2心室修復8例、心室修復2例)、6例に
外科的介入を要した(三尖弁形成術 4例、 Starnes 2例)で、 IUFDとなった3症例は、平均26.0週に CSを確
認、28.6週で胎児水腫を発症し、31.6週で死亡を確認した。考察：疾患スペクトラムが広範である本疾患群の層
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別化を行うことは、今後の胎児治療適応症例の選別のために重要である。近年は出生前より出生後の治療方針を
決定した管理が可能となっている。結語： TRIPP scoreによる重症度の層別化は有用で、6点以上は IUFDのリス
クを考慮し、 NSAIDsによる胎児治療の適応となることが示唆される。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track5)

重症 Ebstein奇形の胎児循環不全評価：臍帯動脈,中大動
脈,能胎盤血流比測定の有用性

○漢 伸彦1,2,3, 島 貴史1,2, 古賀 恭子1,4, 佐川 浩一3 （1.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 2.福岡市立こども
病院 新生児科, 3.福岡市立こども病院 循環器科, 4.福岡市立こども病院 循環器科）
Keywords: Ebstein, 胎児心エコー, 循環動態
 
【背景】胎児循環動態の評価は血流量の測定は困難なために、パルスドップラー法による臍帯動脈(UA),中大脳動
脈血流(MCA)の血流計測から pulsatile index(PI:(収縮期流速-拡張期流速/平均流速)と脳胎盤血流比（ MCA-
PI/UA-PI:CPR）で行うことが一般的である。 PI値は末梢血管抵抗を示すものであるが分母は平均流速で有り血流
評価も含まれており,胎児心拍出量低下では拡張期血流が低下により UA-PI値は上昇し,Brain sparing現象により
MCA-PI値の低回にともない CPRは低下する。我々は重症 Ebstein奇形(EA)にこれらの指標を使用して胎児循環を
評価して生直後の外科治療を含めた周産期管理を行っているが,その有用性の報告はない。【目的】 cEBの循環評
価に UA,MCA,CPRが有用であることを検討した.【対象と方法】2016-19年に胎児死亡または生後１か月以内に心臓
外科治療を行った EB11例を胎児死亡または生後24時間以内の外科治療を要した A群6例と24時間以降に外科治療
要した B群5例を比較検討した.検討項目は分娩直近の MCA-PI,UA-PI,CPPと週数(GA)で補正した値(z),計測時
GA,心臓/胸郭面積比 (CTAR),Celermajer index(CI),左室/右室横径比(LR),TR最大速度（ TRV）,左室 Tei
index(LT)とした. 検定は Mann-Whitney U検定を用い有意水準は p＜0.05とした.【結果 A群： B群（数値は平均
± SD）】 GA,CTAR,LRV,CI,LT,MCA-PI値と MCA-PI(z)は両群間に差は無かった.A群で UA-PI(1.5±0.2:0.78±
0.03),UA-PI(z) (2.7±0.8:-0.6±0.2)は有意に高く,CPR(1.5±0.1: 2.4±0.1),CPR(z)(-1.4±0.5)は有意に低値で
あった.また UAPI＞1をカットオフ値とすると全例生後24時間以内の外科治療が必要であった。【考察】 EBの循
環評価に UA-PI,CPRが有用であった。 UA-PI＞1の場合は重度循環不全を来しており妊娠週数に応じて早期娩出ま
たは胎児治療を検討する必要がある.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track5)

当院における、大動脈弁狭窄を伴う左心低形成症候群の胎児
診断症例の検討 ―大動脈弁狭窄の胎児治療にむけて―

○金 基成1, 川瀧 元良2, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 柳 貞光1, 上田 秀明1 （1.神奈川県立こども医療セン
ター 循環器内科, 2.神奈川県立こども医療センター 新生児科）
Keywords: 大動脈弁狭窄, 左心低形成症候群, 胎児治療
 
【背景】重症大動脈弁狭窄は胎児期に左心低形成症候群に進行することが知られている。重症大動脈弁狭窄に対
し胎児治療を行うことにより、左心低形成症候群への進行を防げることが報告されている。【目的】胎児治療に
向けて、重症大動脈弁狭窄の至適胎児診断時期を検討すること。【方法】2010年から2019年までの10年間に当院
にて胎児診断され左心低形成症候群として出生後加療された症例のうち、僧房弁狭窄・大動脈弁狭窄/閉鎖であ
り、初診時に心内膜輝度亢進および左室収縮低下を認めた12例について、その診断時期および胎児期の変化、出
生後の予後を後方視的に検討した。【結果】12例のうち、初診時から左心低形成症候群と診断された8例の診断時
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期は在胎25-33週 (中央値31週) であったのに対し、初診時に重症大動脈弁狭窄と診断され、胎児期に左心低形成
症候群に進行した4例の診断時期は在胎22-30週 (中央値25週) とより早期であった。重症大動脈弁狭窄と胎児診
断された4例は、診断から2-5週後には左室長径または短径が Z＜-2.5となり胎児治療の適応を満たさなく
なった。12症例全体の検討で、妊娠日数 Xと左室長径 Z値 Yの関係は Y=-0.053X+7.09 (R2=0.30)、妊娠日数 Xと
左室短径 Z値 Yの関係は Y=-0.055X+8.16 (R2=0.39)であり、それぞれが Z=-2となるのは在胎24週5日、26週4日で
あった。予後については、積極的に治療された9例の生存率は67% (6/9) であった。【考察】本疾患群に対し有効
な胎児治療を行うためには、妊娠30週までに胎児診断を行い、診断後すみやかに胎児診断を計画する必要があ
る。日本胎児心臓病学会では在胎20週前後と30週での胎児心臓スクリーニングを提唱しているが、初回のスク
リーニングで重症大動脈弁狭窄をスクリーニングできるよう、左室拡大や収縮低下、僧帽弁逆流の存在などの所
見の重要性を啓蒙する必要があると考える。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track5)

HLHSにおける胎児期肺静脈血流パターン別の臨床像と予後
○近藤 麻衣子1, 馬場 健児1, 栄徳 隆裕1, 今井 祐喜1, 重光 祐輔1, 福嶋 遥佑1, 平井 健太1, 大月 審一1, 笠原
真悟2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学病院 小児循環器科, 2.岡山大学大学院医歯薬総合研究科 心臓血管外科, 3.岡山
大学大学院医歯薬総合研究科 麻酔蘇生科学）
Keywords: 胎児, HLHS, intact
 
【背景】 Intact atrial septum(IAS)や restrictive FO(RFO)合併 HLHSに対し海外では胎児治療が行われてお
り、肺静脈血流パターンの改善を認める報告もあるが、明らかな予後改善には至っていない。現状における肺静
脈血流パターン別の臨床像、予後について検討した【対象、方法】2011～2019年に当院で胎児期より管理した
classicalHLHSのうち、治療適応外や治療拒否例を除く38例を、肺静脈の forward/reverse flow VTIが3未満を
high risk群(H群)、3以上5以下を moderate risk群(M群)、5超過を standard risk群(S群)に分けて検討【結
果】＜症例数＞ H群6、 M群4、 S群28＜診断＞ H群:IAS4,三心房心1,RFO1、 M群:TAPVC2,RFO2、 S群:三心房心
1,PAPVC1＜腔水症＞ H群:胎児水腫1,心嚢液1、 S群:胎児水腫1,心嚢液1＜胎児死亡＞ H群1＜帝王切開＞ H群
5/5、 M群4/4、 S群11/28＜出生週数＞ H群38週2日、 M群38週3日、 S群38週4日＜出生体重＞ H群2842g、 M群
2974g、 S群2868g＜出生時 SpO2(%)＞ H群56±16、 M群69±14、 S群92±3＜出生当日の治療＞ H群5/5、 M群1/4、
S群1/28＜ BDG前 PAR(U・ m2)＞ H+M群1.9±0.6、 S群2.0±0.6(p=0.39)＜ BDG前 PAP(mmHg)＞ H+M群17±3、 S群
14±2(P＜0.05)＜ BDG前 PVP(mmHg)＞ H+M群12±2、 S群7±1(P＜0.05)＜ BDG後 PAR(U・ m2)＞ H+M群2.3±1.5、
S群1.8±0.6(P=0.25)＜ BDG後 PAP(mmHg)＞ H+M群13±4、 S群11±2(P=0.07)＜ BDG到達＞ H群2/5、 M群3/4、 S群
26/28(BDG待機1)＜ TCPC到達＞ H群2/5、 M群1/4、 S群18/26(TCPC待機7)＜経過観察期間＞27日～8年1か月＜死
亡例＞ H群3、 M群2、 S群4＜5年生存率(%)＞ H群40、 M群38、 S群92【考察、結語】 H、 M群では出生時
SpO2は低く、 BDG前 PAPや PVPも高値であったが BDG後では差はなかった。生存率では、 H+M群と S群では差が
あるが、 H群と M群では差がないため、胎児治療による予後向上のためには、治療のタイミングやそれまでの
うっ血の影響はあるにしても、大幅なうっ血の改善が必要になる可能性はある
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優秀演題 | 胎児心臓病学

優秀演題06（ II-OEP06 
胎児治療へつなぐ先天性心疾患の胎児診断
座長:瀧聞 浄宏（長野県立こども病院 循環器小児科） 
座長:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track5
 

 
Circular shuntを伴う胎児 Ebstein奇形症例の継時的心機能評価の経
験：胎児治療導入の指標とは 
○前野 泰樹1,2, 廣瀬 彰子2, 井上 忠2, 前田 靖人2, 高瀬 隆太2, 籠手田 雄介2, 須田 憲治2

（1.聖マリア病院 新生児科, 2.久留米大学 医学部 小児科） 
ヒドロキシクロロキンによる抗 SS-A抗体陽性妊婦での先天性房室ブ
ロックの再発抑制：多施設共同医師主導臨床試験（ J-PATCH） 
○永峯 宏樹1, 前田 潤1, 三浦 大1, 澁谷 和彦2, 中矢代 真美3, 石川 貴充4, 漢 伸彦5, 大野
拓郎6, 堀米 仁志7, 前野 泰樹8, 横川 直人9 （1.東京都立小児総合医療センター 循環器科,
2.東京都立大塚病院 小児科, 3.沖縄県立南部こども医療センター 小児循環器内科, 4.浜松医
科大学 小児科, 5.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 6.大分県立病院 小児科, 7.筑波大学小
児科, 8.久留米大学小児科, 9.東京都立多摩総合医療センター リウマチ膠原病科） 
胎児大動脈縮窄症例における、大動脈峡部/週数の妥当性についての検討 
○古賀 恭子1,2, 漢 伸彦2,3, 島 貴史2,3, 瓜生 佳世1, 石川 友一4, 佐川 浩一4, 中野 俊秀5, 角
秀秋5 （1.福岡市立こども病院 検査部, 2.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 3.福岡市立こ
ども病院 新生児科, 4.福岡市立こども病院 循環器科, 5.福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
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Circular shuntを伴う胎児 Ebstein奇形症例の継時的心機能
評価の経験：胎児治療導入の指標とは

○前野 泰樹1,2, 廣瀬 彰子2, 井上 忠2, 前田 靖人2, 高瀬 隆太2, 籠手田 雄介2, 須田 憲治2 （1.聖マリア病院
新生児科, 2.久留米大学 医学部 小児科）
Keywords: Ebstein奇形, 胎児心奇形, 胎児治療
 
【背景】胎児 Ebstein奇形では、肺動脈弁閉鎖不全による Circular shunt（ CS）を伴う症例では急激に心不全
が進行し予後不良となる。このような症例に対し、母体への NSAIDs投与で胎児動脈管を狭小化する胎児治療が報
告され始めた。【目的】当院にて CSを伴う Ebstein奇形の胎児症例を経験し、継時的な各種心機能指標を観察で
きたため、胎児治療適応の指標としての有用性について考察する。【症例】在胎28週0日、妊婦健診時に胎児心拡
大と三尖弁閉鎖不全、および胎児水腫を指摘され紹介。胎児心エコーにて Ebstein奇形と診断。 TRによる右室推
定圧20mmHg。肺動脈弁閉鎖不全による CSとなり、著明な腹水と皮下浮腫を認めた。 MCAと UAに逆流波を認める
が、 CTAR46%、右房化右室 index0.62と右心房拡大は中等度であったため、7点以上が胎児治療適応の
SickKidsスコアは6点であった。左室心拍出量（ LVCO）は380ml/minと低かったが、 LVの Tei index 0.33,
dP/dT 405と左室機能はある程度維持されていた。【継時的変化】29週では皮下浮腫が急激に進行、 CTAR65%、右
房化右室 index0.95となり SickKidsスコアが8点と進行した。 LVCO 370へ減少、 MCAの順行性血流はさらに低下
した。その後、在胎30,31,32週と SickKidsスコアは7-8点であったが、 LVCOは606, 1002, 1160と増加し MCAの
順行性血流は増加した。 Tei indexは徐々に低下し0.25となり特に IRTが著明に短縮。循環状態は改善傾向と
なった。しかし、32週4日、胎内死亡が確認された。【考察、結語】 SickKidsスコアでは心拡大が進行するまで
８点とならず、胎児水腫の進行前の治療開始には他の指標が必要と考えられた。その後の循環状態悪化を予測す
るには、 LVCOや MCA血流が有用かもしれない。 Tei indexなどの左室機能指標は保たれており、胎内治療の適応
判断には直接使用できないが、継時的変化は循環状態を反映している可能性があり、今後の症例集積により臨床
的使用方法を検討する必要がある。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track5)

ヒドロキシクロロキンによる抗 SS-A抗体陽性妊婦での先天
性房室ブロックの再発抑制：多施設共同医師主導臨床試験（
J-PATCH）

○永峯 宏樹1, 前田 潤1, 三浦 大1, 澁谷 和彦2, 中矢代 真美3, 石川 貴充4, 漢 伸彦5, 大野 拓郎6, 堀米 仁志7

, 前野 泰樹8, 横川 直人9 （1.東京都立小児総合医療センター 循環器科, 2.東京都立大塚病院 小児科, 3.沖縄
県立南部こども医療センター 小児循環器内科, 4.浜松医科大学 小児科, 5.福岡市立こども病院 胎児循環器科,
6.大分県立病院 小児科, 7.筑波大学小児科, 8.久留米大学小児科, 9.東京都立多摩総合医療センター リウマチ
膠原病科）
Keywords: 房室ブロック, 胎児, 抗SS-A抗体
 
【背景】抗 SS-A抗体関連先天性房室ブロックは致死率が約20％、ペースメーカー留置が約70%の重篤な合併症で
ある。抗 SS-A抗体合併妊娠全体の約2%の胎児に合併するが、前児罹患例での次回妊娠での再発率は約10倍（16-
18%）高くなる。【目的】海外の臨床試験(PATCH)において、ヒドロキシクロロキン(HCQ)が投与された54例での再
発は4例（7.4%）と低いことが2019年に報告された。本試験では国内での有用性を検討する。【方法】本試験は医
師主導のオープンラベル単群試験である。2017年9月より単施設でオンライン診療を用いて開始し、2019年3月よ
り臨床研究法に基づく特定臨床研究に改訂(jRCTs031180312)、同年9月より多施設共同試験として実施してい
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る。対象は、抗 SS-A抗体陽性で、前児に新生児ループスの心臓病変を合併し、妊娠10週までの妊婦である。妊娠
期間中 HCQ400mg/日を投与する。胎児心臓超音波検査は18週以降26週まで２週間毎に実施する。主要評価項目は
胎児期または出生時の房室ブロック(II度と III度) の合併率とする。産科医が研究責任医師、小児科医が研究分
担医師となり妊娠分娩管理を行い、母体は産科医が分娩後半年までフォローし、児は小児科医が生後１年まで
フォローを行う。【結果】2020年2月までに10例（2019/3までに５例、2019/3以降5例）の組み入れを行った。紹
介元は膠原病医4、小児科医3、産科医2、患者（インターネット）1であった。多施設化後に追加した施設は5施設
で、試験薬管理の問題およびプロトコール上の問題で追加できなかった施設が2施設であった。【考察】全国の周
産期医療センターの協力によりこれまで本試験の参加を希望する患者全員を組み入れることができている。【結
論】 HCQによる CHBの再発予防効果が海外の臨床試験で示されたが、国内の多施設での検討が重要である。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track5)

胎児大動脈縮窄症例における、大動脈峡部/週数の妥当性に
ついての検討

○古賀 恭子1,2, 漢 伸彦2,3, 島 貴史2,3, 瓜生 佳世1, 石川 友一4, 佐川 浩一4, 中野 俊秀5, 角 秀秋5 （1.福岡市
立こども病院 検査部, 2.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 3.福岡市立こども病院 新生児科, 4.福岡市立こど
も病院 循環器科, 5.福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 大動脈縮窄症, 胎児, 大動脈峡部/週数
 
【背景・目的】胎児心エコースクリーニングで大動脈峡部(IS)が動脈管(DA)に比べて明らかに細い場合は大動脈
縮窄症(CoA)が疑われ紹介される。当院では ISと DA径に差があっても経験的に IS (mm)/GA(週)＞0.1であれば生
後問題となることはなく、開業医産科病院での周産期管理が可能と判断している。今回上記方針の妥当性につい
て検討した。【対象】2015年3月から2019年12月に、 CoA疑いで紹介された29症例を対象とし非外科治療群18例
(検査週数30～40週)と外科治療群11例(検査週数31～38週)に分け後方視的に検討した。胎児発育不全、左右心室
バランス異常、左室流出路狭窄、大動脈弁狭窄、大動脈弓離断症例は除外した。超音波指標は胎児水平断の大動
脈弁(AV)・肺動脈弁(PV)・僧帽弁(MV)・三尖弁(TV)・ IS・ DAと矢状断（ sag）での IS・ DAの径を計測し、
AV/PV、 MV/TV、 IS/DA、 IS/GA、 IS(sag)/GAについて両群間で有意差を検定した。また、 IS/GA＞0.1と外科治
療の関係性について検討した。【結果 非外科治療群：外科治療群（数値は平均± SD）】 AV/PV（0.74±
0.16:0.61±0.14）、 MV/TV（0.78±0.12:0.68±0.23）については両群間で有意差は認めなかった。 IS/DA(0.67±
0.2:0.46±0.09)、 IS/GA(0.1±0.02:0.07±0.01)、 IS(sag)/GA(0.1±0.02：0.07±0.01)については外科治療群で優
位に IS径は小さいことを認めた。また、 IS/GAと外科治療の関係の検討では、外科治療群の IS/GAの最大値は水
平断で0.08、矢状断で0.09であった。 IS/GA＞0.1 では水平断の感度100％・特異度64％、矢状断で感度
100％・特異度58％で外科治療は不要であった。【考察】胎児期に IS(mm)/GA(週)＞0.1であれば、生後に CoAが
問題にならず開業産科病院での周産期管理が可能であると考えられる。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー12（ II-LS12） 
小児肺高血圧診療の潮流と課題
座長:三浦 大（東京都立小児総合医療センター 循環器科・臨床試験科 副院長） 
スポンサード:ヴィアトリス製薬株式会社（旧ファイザー株式会社アップジョン事業部門）
Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track5
 

 
 
 
○加藤 太一 （名古屋大学大学院医学系研究科 成長発達医学 准教授） 



[II-LS12-1]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

(Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track5)

 
○加藤 太一 （名古屋大学大学院医学系研究科 成長発達医学 准教授）
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多領域専門職部門シンポジウム | 小児循環器看護

多領域専門職部門シンポジウム03（ II-TRS03） 
小児循環器看護に必要な看護実践の工夫
座長:井林 寿恵（京都府立医科大学付属病院 PICU） 
座長:村山 有利子（聖隷浜松病院）
Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:00 PM  Track5
 

 
手術治療の意思決定における患児の参加と患児への説明 
○中水流 彩 （千葉大学大学院 看護学研究科） 
循環器疾患をもつ子どもへの安静へのケアと鎮静の判断 
○村山 有利子 （聖隷浜松病院） 
小児循環器集中治療における皮膚障害予防及びライン管理 
○辻尾 有利子 （京都府立医科大学附属病院） 
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手術治療の意思決定における患児の参加と患児への説明
○中水流 彩 （千葉大学大学院 看護学研究科）
Keywords: 先天性心疾患患児, 意思決定, 手術治療の説明
 
現在、先天性心疾患の治療技術は向上を続け、患児の生命予後は大きく改善し、成人期を迎える患者の数も着実
に増加している。成人期治療の重要性が高まり、彼らの自立に向けた支援や早期教育が注目を集める一方で、出
生前診断や胎児治療の普及、手術時期の低年齢化により、物心のついた患児が手術治療を体験し疾患を認識する
機会は限られ、難しくなりつつもある。 
先天性心疾患は、慢性疾患の一つでありながらも、急性期には深刻な症状を呈し侵襲の大きい治療を要する。生
命に直結する手術治療の説明と合意は、疾患病態が重症であるほど早期より求められ、家族に委ねられるところ
から始まり、成人期の課題を残して将来的には患者自身が請け負う。生涯にわたり疾患を背負う患者自身の手術
治療における参加は、成人では勿論、どんな幼少児においても不可欠である。医療における子どもの意思決定で
は、子どもの理解力に応じて分かりやすい言葉で説明し、子ども本人の意思を確認することが重要といわれてい
る。 
先天性心疾患患児は、疾患について十分な理解が難しい幼児であっても意思をもち、手術治療の体験を通して芽
生えた知的探求心をもとに、疾患理解やセルフケア獲得に向けた準備性を高めている。また彼らは、自分なりに
納得することで手術治療に対する主体的な反応を示し、親と相互作用する中でさらに知的探求心を高めてい
る。手術治療の特性や疾患病態、成長発達の個人差からは、十分な理解や合意が難しいことも多く、患児がいつ
から、どのくらい、意思決定に参与できるのかは定かではない。しかし、疾患とともに絶えず成長発達を続ける
患児の段階に合わせた説明と介入を行い、幼少期からの関心や理解を高め、手術治療における参加を促していく
ことが重要と考える。幼少期に手術治療を受ける患児自身が主体的に参加する力を、家族とともに育んでいく必
要がある。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:00 PM  Track5)

循環器疾患をもつ子どもへの安静へのケアと鎮静の判断
○村山 有利子 （聖隷浜松病院）
Keywords: 安静, 鎮静, 小児循環器
 
子どもは、生活や遊びの中で成長発達しており、周囲との相互作用の中で自発的・能動的に動いている。心不全
に対する内科的治療の原則は、安静、水分･塩分制限、薬物療法であるが、子どもは覚醒や活動、啼泣などにより
安静の保持が難しく、循環器疾患をもつ子どもの場合は容易に血行動態の変調や心負荷をまねき、ときには生命
に直結することもある。また、心臓カテーテル検査・治療後の固定管理、ライン・チューブ類が挿入されている
術後の安全保持など、循環器疾患をもつ子どもと関わる医療者は、常に子どもの「安静」を考えている。しか
し、日々経験しているケアにも関わらず、「起こしていていいのか？眠らせるのか？」という問いは、経験を重
ねても迷いの尽きないネタである。 
例えば、「少し泣いただけで心拍が200回／分になってしまう」「哺乳後30分しか寝ない。ベッドに戻すと泣いて
しまう」「お母さんが帰ってから1時間以上ずっと泣いている」「心カテ後、麻酔からの覚めが悪くて暴れてい
る」「子どもは成長発達が大切なので、鎮静薬は使いたくない」「受け持ちが私に代わったら暴れる（泣く）よ
うになってしまった」など、これらはよくある経験である。実際、2017年に行った小児循環器看護に関する「看
護実践」「看護実践での困難や対処方法」「教育ニーズ」についてのインタビュー調査では、「鎮静薬の使
用」に関連した語りが多いことが明らかになった。 
「安静」にしていても呼吸循環が維持できない場合もある。子どもの啼泣に充分に対応できない場面もあ
る。「子どもの鎮静」には、認知・言語能力が発達途上であるために意思決定が難しいこと、薬剤による鎮静は
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自然に反する行為であること、慌ただしい業務と対応力の関係性などの倫理的問題も含んでいる。今回、それぞ
れの医療者や施設が試行錯誤している安静へのケアと鎮静について、情報交換とより良いケアを考える場になれ
ばと考えている。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:00 PM  Track5)

小児循環器集中治療における皮膚障害予防及びライン管理
○辻尾 有利子 （京都府立医科大学附属病院）
Keywords: PICU, 自重関連褥瘡, MDRPU
 
子どもの皮膚は脆弱で、外力にも弱く皮膚障害を生じやすい。特に、循環器疾患を持つ子どもは、循環不全や浮
腫、低栄養、感覚・知覚・認知の低下等からそのリスクが高い。今回、自重関連褥瘡と医療関連機器圧迫創傷(以
下 MDRPU)の視点から、発生状況、発生概念、予防・管理のアルゴリズムに触れながら、小児集中治療室(以下
PICU)における皮膚障害予防、およびライン管理について紹介する。 日本褥瘡学会によると、小児専門病院の褥
瘡(自重関連褥瘡と MDRPU)推定発生率は1.34%と他の一般病院や介護福祉施設より高く、呼吸器疾患、循環器疾
患、先天奇形変形・染色体異常に多く、仙骨部・後頭部・頸部・耳介部に発生しやすい。また、 MDRPU推定発生
率も0.74%と高く、褥瘡の50%を MDRPUが占める。 当院 PICUの自重関連褥瘡発生は0.5～1.5%で推移し、9割近く
を循環器疾患が占め、後頭部・踵・耳介に多い。予防策として、 PICUリスクアセスメントツール(治療上体位変
換禁止、体位の制限、高度の骨突出、強い関節拘縮、麻痺、強い浮腫、体外式模型人工肺の使用、未閉胸、低血
圧、脆弱な皮膚、反応性充血、スキン‐テア保有・既往の12項目)を評価し、適切な体圧分散寝具(ウレタン
フォーム、天然ゴム、エアマットレス等)の選択、1日3回の観察、体圧分散、保湿中心のスキンケア、栄養管理な
どを実施している。また、 MDRPUも9割以上を循環器疾患が占め、発生率は8.0%と高かったが、予防策により
2.7%まで低下している。シーネ、血管留置カテーテルによる発生が多く、機器・個体・ケア要因を評価し、1日
3回の観察、適切な素材とサイズの選択、外力低減のケア(シーネやカテーテル固定方法の工夫)を中心に実施して
いる。 循環器疾患を持つ子どもの自重関連褥瘡、 MDRPU発生率は高く、適切なリスク評価と予防策の実施が重要
となる。様々な施設の取り組みや工夫を共有し、小児循環器集中治療における皮膚障害予防につなげていきた
い。
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パネルディスカッション | 画像診断・シミュレーション医学・心臓血管機能

パネルディスカッション07（ II-PD07） 
画像診断・シミュレーション医学・心臓血管機能「 New Topics 画像で迫
る先天性心疾患の心機能」
座長:稲毛 章郎（榊原記念病院 小児循環器科） 
座長:板谷 慶一（京都府立医科大学心臓血管外科心臓血管血流解析学講座 / 成人先天性心疾患センター）
Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track6
 

 
位相差コンストラスト法と心臓カテーテル法を用いた術後の肺血流分布の
シミュレーション 
○真田 和哉1, 佐藤 慶介1, 金 成海1, 石垣 瑞彦1, 芳本 潤1, 満下 紀惠1, 新居 正基1, 田中 靖
彦1, 猪飼 秋夫2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
先天性心疾患における肺血管容積 
○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 藤本 智子2,
松田 健作2, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
Fontan術後患者の運動負荷心エコーを用いた心房機能解析 
○山崎 聖子1, 武井 黄太2, 安河内 聰2, 瀧聞 浄宏2 （1.信州大学医学部附属病院 小児医学教
室, 2.長野県立こども病院 循環器小児科） 
新生児哺乳中における心機能について (Active Feeding Echo) 
○岩島 覚1, 早野 聡1, 關 圭吾1, 高橋 健2 （1.中東遠総合医療センター小児循環器科, 2.順天
堂大学医学部小児科） 
Native hepatic T1はフォンタン患者における肝線維症の潜在的
マーカーになり得る 
○稲毛 章郎1, 水野 直和2, 吉敷 香菜子1, 中井 亮佑1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 浜道 裕二1, 上
田 知実1, 矢崎 諭1, 嘉川 忠博1 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 放射線科） 
先天性心疾患診療における血流シミュレーションの有用性 
○中辻 拡興1, 山岸 正明1, 板谷 慶一1, 前田 吉宜1, 藤田 周平1, 本宮 久之1, 夜久 均2 （1.京
都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学 心臓血管外科） 



[II-PD07-1]

[II-PD07-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track6)

位相差コンストラスト法と心臓カテーテル法を用いた術後の
肺血流分布のシミュレーション

○真田 和哉1, 佐藤 慶介1, 金 成海1, 石垣 瑞彦1, 芳本 潤1, 満下 紀惠1, 新居 正基1, 田中 靖彦1, 猪飼 秋夫2

（1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: シミュレーション, 片側肺動脈欠損, IPAS
 
【背景】片側肺動脈欠損(UAPA)症例や肺動脈隔壁形成術(IPAS)後の単心室症例など，左右の肺血流源が異なる場
合，肺血流シンチグラフィによる肺血流分布の評価や Fick法における肺血流量評価といった従来の方法が利用で
きない。そのなかで， CMRの位相差コントラスト法（ PC-CMR）による左右肺血流量測定と X線透視下心臓カ
テーテル法（ XR-Cath）による左右肺動静脈圧測定とを同時期に行い，左右各々の肺血管抵抗を求めることによ
り修復術後の肺血流分布をシミュレーションすることが有用ではないかと考えた。【目的】術前に PC-CMRと XR-
Cathで求めた左右各々の肺血管抵抗に基づいて行った修復術後肺血流分布シミュレーションの妥当性を検証する
こと。【方法】 PC-CMRと XR-Cathから左右各々の肺血管抵抗を算出し，修復術後肺血流分布シミュレーションを
行い術後評価も行った4例（ UAPA：2例， IPAS：2例）を対象とし，後方視的に検証を行った。患側肺血管抵抗を
健側肺血管抵抗で除したものを Rp ratio，患側肺血流が全肺血流に占める割合を iPAF rate（%）とした。【結
果】 UAPAの2症例（症例1，症例２）についてはいずれも患側肺動脈に B-Tシャント術を行い，修復術を
行った。症例1は Rp ratioは5.2であり， iPAF rateを16%と予測し，術後の iPAF rateは19%であった。症例2は
Rp ratioは4.5であり， iPAF rateを18%と予測し，術後の iPAF rateは12%であった。 IPASの2症例（症例3，症
例4）はいずれも隔壁解除し Fontan型手術に到達した。症例3は RP ratioは1.3であり， iPAF rateを43%と予測
し，術後の iPAF rateは39%であった。症例4は Rp ratioは6.5であり， iPAF rateを13%と予測し，術後の iPAF
rateは21%であった。【結論】 PC-CMRを用いた血流測定と XR-Cathを用いた肺動静脈圧とから算出した左右
各々の肺血管抵抗を用いることにより，肺血流源が左右異なる症例に対する修復術後の肺血流分布をシ
ミュレーションすることが可能であった。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track6)

先天性心疾患における肺血管容積
○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 藤本 智子2, 松田 健作2, 落合
由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: CT, 右心バイパス, 肺血管容積
 
【背景】先天性心疾患治療計画の中で肺循環評価は重要で、特に右心バイパスは肺動脈への駆動心室欠如を特徴
とするため肺血管床成長を知ることは欠かせない。しかし従来の肺動脈断面積に基づく肺動脈指数（ PA
index）はそれに十分ではないと考えられ新たな指標が望まれる。 
【目的】造影 CT検査から3次元構築した画像から肺血管容積を算出し、右心バイパスを目指す単心室患者の肺血
管床評価に有効かどうかを検討する。 
【方法】 Glenn術を実施した患者を対象として術前(N=32)および術後(N=21)に造影 CT検査と心臓カテーテル検査
を実施し、造影 CT検査から得られた肺血管容積と肺循環指標を比較した。肺血管容積は解析ソフト Virtual
Place Raijin（ AZE社）を使用し、全肺血管容積、肺内外の肺血管をそれぞれ，中心肺血管容積、肺内肺血管容
積として算出し体表面積で補正した。 
【結果】 Glenn術時年齢12(6-18)か月、体重6.4(5.6-7.8) kgであった。 Glenn術前後の肺循環指標は、それぞれ
肺血流量 (Qp): 3.90(3.36-4.80) vs 2.55(2.39-3.02)mL/min/m2、肺体血流比：0.88(0.72-1.19) vs 0.61(0.54-
0.66)、平均肺動脈圧:11(10-13) vs 9(6-10)mm Hg, 肺血管抵抗指数（ Rp）:1.64(1.18-2.33) vs 1.62(1.27-
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1.80)Wood unit・ m2, PA index:246 (172-327) vs 182(166-225)mm2/m2であった。また全肺血管容積 38.7(30.4-
45.5) vs 34.5(28.7-36.6)ml/m2、肺内肺血管容積26.9(21.1-35.3) vs 32.8(23.3-39.2)ml/m2，中心肺血管容積
11.1(9.5-14.8) vs 9.9(8.2-15.8)ml/m2であった。全肺血管容積，肺内肺血管容積，中心肺血管容積のいずれも
PA indexと関連はなかった． Glenn術前後とも中心肺血管容積は有意に Qp(r=0.52， r＝0.45)に相関してたが，
PA indexはいずれの肺循環指標とも関連はなかった。  
【結論】 Glenn術前の肺血管容積，特に中心肺血管容積は PA indexよりも Glenn術後の肺血流量を示唆する有用
な指標である。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track6)

Fontan術後患者の運動負荷心エコーを用いた心房機能解析
○山崎 聖子1, 武井 黄太2, 安河内 聰2, 瀧聞 浄宏2 （1.信州大学医学部附属病院 小児医学教室, 2.長野県立こど
も病院 循環器小児科）
Keywords: Fontan, 心房機能, 運動負荷
 
【背景】心房機能は心室に適切かつ十分な前負荷をもたらすのに重要である。我々は過去に2D speckle
tracking法を用いて Fontan術後患者の心房機能解析を行い、 Fontan術後は健常児と比較して心房 reservoir機
能が低下し、 booster pump機能が保たれており、心室への前負荷維持に貢献していることを示した。また心房機
能は運動負荷時に心拍出を維持させるために重要だが、 Fontan術後の運動負荷時の心房機能解析の報告はな
い。【目的】 Fontan術後患者の運動負荷時の心房機能を検討し、心拍出や運動耐容能低下との関連を明らかにす
る。【対象】 Fontan術後患者(F群)9例と健常児 (N群)9例(年齢8-21、中央値12)【方法】臥位エルゴメーターの
Bruce protocolで運動負荷し、安静時(rest)と運動負荷時心拍数100回/分前後のタイミング（ peak）で心尖部四
腔断面像を記録した。 EchoPACによるオフライン解析で左房もしくは共通心房の
Reservoir(res),Conduit(con),Pump(act)時相それぞれの global longitudinal strain(ε;)、 strain
rate(SR)を計測した。【結果】運動負荷時に F、 N群共にε;act、 SR resが有意に増加した。(rest vs
peak：ε;act F群11.3±4.6 vs 16.5±5.1, p＜0.01,N群11.5±3.9 vs 16.8±4.3,P＜0.01, SR res F群1.4±0.6 vs
1.8±0.5, p＜0.05,N群1.7±0.6 vs 2.1±0.5, p=0.01)また F群において SR actが有意に増加した。(rest vs
peak: -1.45±0.5 vs -2.55±0.8, p＜0.0001)また運動負荷時の心房機能を F,N群で比較すると、安静時同様
booster pump機能には差がなく、 reservoir機能、 conduit機能が低下していた。(F vs N群： peakε;act -
16.5±5.1 vs -16.8±4.3,p=0.92, peakε;res 21.9±4.5 vs 37.9±10.4,p＜0.01,peakε;con 5.4±3.8 vs 21.1±
10.5,p＜0.01）【結論】 Fontan術後は安静時のみならず、運動負荷時の booster pump機能の予備能が心室へ前
負荷維持、心拍出量維持に中心的な役割を担っている可能性がある。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track6)

新生児哺乳中における心機能について (Active Feeding
Echo)

○岩島 覚1, 早野 聡1, 關 圭吾1, 高橋 健2 （1.中東遠総合医療センター小児循環器科, 2.順天堂大学医学部小児
科）
Keywords: Color M-mode法, IVPG, 新生児心負荷エコー
 
【はじめに】運動時の心機能を評価することは、心疾患の適切な治療法を選択する上で重要で負荷心エコー検査
（ Stress echo）の有用性が報告されている.哺乳不全は新生児期心不全症状の一つである. 今回は哺乳中の新生
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児心機能を評価し検討したので報告する.【対象、方法】正常新生児39例(Control群)の哺乳前後に心エコーにて
各種心機能および Color M-mode法より Eulerの法則を用いた Intraventricular pressure gradient ( IVPG,
mmHg/cm)について Active（哺乳中） to End of Feeding（哺乳後）を計測,変化率につい (Active - End of
Feeding/End of Feeding, AEF rate, %)を Stress echoの指標として評価した.哺乳中の記録は可能な限り Heart
rate(HR)が上昇時に記録, 哺乳後に安静が得られ HRが下降したのを確認後記録した. また心機能異常を認める群
(Disease群: VSD7例、肺動脈狭窄2例, 肺動脈絞扼術後2例、新生児仮死4例、子宮内発育遅延児4例) について2群
で比較した.結果は Medianで示し p＜0.05*を有意差ありとした. 【結果】 HRは Active to End of Feeding:
153→132bpm*と有意差認め. Total, Basal, Mid to apical IVPGについての変化(Active→ End)と AEF (%)は
Total, 0.46→0.33*,( AEF=37.7%) Basal, 0.25→0.17* (54.1%) , Mid to apical, 0.23→0.18* (23.3%)と各種
IVPG有意な増加を認めた.その他 M-mode指標,Doppler指標, Tissue Doppler指標についてはほぼ有意な変化は認
めなかった.Disease群との比較について HRの変化については2群で有意差を認めず、 AEFの比較については
(Control群 vs Disease群), Total, 37.7% vs 10.3%*, Basal 54.1% vs 11.2%*と有意差を認めたが, Mid to
Apical IVPG 23.3% vs 8.9%で有意な差を認めなかった. [まとめ]哺乳前後における心機能の評価は新生児期
Stress Echoになる可能性がある.特に Color M-mode法による IVPGの評価は有用である可能性がある.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track6)

Native hepatic T1はフォンタン患者における肝線維症の潜在
的マーカーになり得る

○稲毛 章郎1, 水野 直和2, 吉敷 香菜子1, 中井 亮佑1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 浜道 裕二1, 上田 知実1, 矢崎 諭
1, 嘉川 忠博1 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 放射線科）
Keywords: Fontan palliation, liver fibrosis, native hepatic T1
 
Introduction: Native T1, a marker of tissue remodeling, can be initially quantified for the
myocardium using T1 mapping with cardiac magnetic resonance (CMR). We hypothesized that native
hepatic T1 could also be quantified in patients with Fontan palliation, and provide a means of
assessing liver health.  
Objective: To evaluate T1 mapping for diagnosis and grading of liver fibrosis in patients with Fontan
palliation. 
Methods: Using the SIEMENS MAGNETON Sola 1.5T scanner, Fontan patients prospectively underwent CMR,
including native T1 mapping of the myocardium in a single short axis plane. A portion of liver was
contoured to quantify T1. Hepatic native T1 was measured between comparison groups with healthy
control subjects (n=9) who had previously undergone CMR imaging. 
Results: 5 Fontan patients participated (mean age 11.7 ± 10.5 years, 4 [75%] female). Mean native
hepatic T1 for Fontan patients was 690.6 ± 28.9 ms, and significantly higher than healthy control
subjects (565.1 ± 25.3 ms, p＜0.01 by ANOVA). Among Fontan patients, native hepatic T1 strongly
correlated with rate of change from myocardial T1 to hepatic T1 (hepatic T1/myocardial T1) (r=0.92),
and weakly correlated with liver fibrosis marker (r=0.57 for M2BPGi, r=0.5 for type 4 collagen). 
Conclusion: Native hepatic T1 can be measured by T1 mapping already obtained for myocardial T1
measurement and is significantly higher in Fontan patients compared to healthy control subjects.
Native hepatic T1 may be an alternative method of following fibrosis burden, though its significance
requires further study.
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(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track6)

先天性心疾患診療における血流シミュレーションの有用性
○中辻 拡興1, 山岸 正明1, 板谷 慶一1, 前田 吉宜1, 藤田 周平1, 本宮 久之1, 夜久 均2 （1.京都府立医科大学
小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学 心臓血管外科）
Keywords: シミュレーション, 血流解析, 先天性心疾患
 
【背景】先天性心疾患は解剖や血行動態が複雑であり、非解剖学的血行再建を前提とした複数の術式の中で最適
なものを選択することが遠隔期心機能や生活・生命予後の向上につながるため、シミュレーションでの治療計画
が時に有益である。【目的・方法】先天性心疾患診療における血流シミュレーション(CFD)の利点・欠点につい
て、当院での解析事例をもとに検討する。【結果】症例1：24歳男性。三尖弁閉鎖症、 APC Fontan術後、右房拡
大、冠静脈洞を来たし TCPC conversion施行。術前4D flow MRIで右房、 IVC内血流の淀みを認めた。 CFDにより
心外導管を右肺動脈に吻合するよりも主肺動脈に吻合するほうが shear stress関連パラメータが有利であると判
断。術後4D flow MRIでは冠静脈高血圧の改善に伴う左室機能改善と Fontan循環の淀みの改善を認め心拍出量の
増加を認めた。症例2：13歳女性。右室型単心室、両側 SVC、 IVC欠損、半奇静脈結合に対して TCPC術後。肝静
脈血不均衡による左肺動静脈瘻に対して、 TCPC導管交換を施行。 CFDにより肺動脈-導管吻合口を左側に拡大し
吻合。術後4D flow MRIでは肝静脈血流の両肺動への分布を認めたが、心機能改善による半奇静脈血流の増多のた
め右肺優位の流入であった。症例3：19歳男性。右冠動静脈瘻術後 Valsalva動脈瘤。部分基部置換の際に右冠動
脈再建方法を CFDを用いて検討。6 mm人工血管での直接再建が冠血流を最適化すると判断し手術施行。【結
語】術後の血行動態を仮想的に再現しシミュレーションすることで術式選択がやりやすくなる。一方術後は血行
動態の変化を来すため、シミュレーション上は変化を予測して解析することも重要である。
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優秀演題 | 画像診断・シミュレーション医学・心臓血管機能

優秀演題07（ II-OEP07） 
New Topics 画像で迫る先天性心疾患の心機能
座長:稲毛 章郎（榊原記念病院 小児循環器科） 
座長:板谷 慶一（京都府立医科大学心臓血管外科 心臓血管血流解析学講座 / 成人先天性心疾患センター）
Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track6
 

 
肺動脈における vasa vasorumの3次元画像構築 － Fontan candidateに
おける経時的変化と臨床的有用性－ 
○早渕 康信, 本間 友佳子, 香美 祥二 （徳島大学病院 小児科） 
光干渉断層像（ Optical Coherence Tomography： OCT）による肺動
脈・冠動脈病変の3次元画像評価 
○本間 友佳子, 早渕 康信, 香美 祥二 （徳島大学大学院医歯薬学研究部 小児科） 
3次元心エコーとパルスドプラを組み合わせた新手法による僧帽弁有効開
口面積の小児正常値 ― planimetry法による僧帽弁開口面積との比較― 
○陳 又豪1, 新居 正基1, 植田 由依1, 真田 和哉1, 高橋 健2, 瀧聞 浄宏3, 豊野 学朋4, 岩島
覚5, 井上 奈緒6, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.順天堂大学病院 小児科,
3.長野県立こども病院 循環器科, 4.秋田大学 小児科, 5.中東遠総合医療センター 小児科,
6.聖隷浜松病院 小児循環器科） 
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肺動脈における vasa vasorumの3次元画像構築 － Fontan
candidateにおける経時的変化と臨床的有用性－

○早渕 康信, 本間 友佳子, 香美 祥二 （徳島大学病院 小児科）
Keywords: Vasa vasorum, 肺動脈, フォンタン循環
 
【背景と目的】肺動脈 (PA)の vasa vasorum (VV)は大動脈・気管支動脈から起始して肺動脈外膜へ血流を送って
いる。チアノーゼ性心疾患では PA-VVは体肺側副血管と血管網を形成してお互いの発達が連動していることを
我々は示してきた。さらに PA-VVは肺動脈コンプライアンスや血管抵抗など血管リモデリングに関与すると報告
されている。今回、 Fontan candidateの BDG術後および Fontan術後における PA-VVを OCTで撮像・3次元画像解
析して PA-VVの臨床的意義について考察した。【方法】対象は Fontan Candidate 10例(BDG術後および Fontan術
後に各症例２回観察:各々 BDG群・ Fontan群)と正常肺動脈圧の心疾患群(Control群) 20例である。心カテ施行時
に OCT画像を撮影し、 OsiriX MD, QAngiOCTを用いて2D断面像および MPR像・ VR像などの3D画像を構築した。
PA-VVの発達は VVの面積･体積を血管外膜の面積･体積で除した値(VV area ratio, VV volume ratio)として評価
した。【結果】 OCTから得られた PA-VVの画像は3次元構築することで発達や進展を明瞭に示すことが可能で
あった。 Control群に比して BDG群、 Fontan群においては PA-VVは本数が多く、径は太く、弯曲・蛇行している
ことが示された。 BDG群は Control群に比して、 VV area ratio, VV volume ratioは有意に高値であった。
Fontan群では BDG群よりも VV area ratio, VV volume ratioは有意に低下していたが、 Control群に比較すると
高値を示した。【結語】低酸素血症や肺血流量低下は体肺側副血管および PA-VVを発達させる因子として考えら
れる。 BDG循環のもとで発達した PA-VVが Fontan循環下で縮小傾向を示したのは低酸素血症・肺血流量低下の改
善の影響があるかもしれない。 Fontan Candidateにおける PA-VVは体肺側副血管の発達や肺血管機能に影響を与
えている可能性がある。 PA-VVの3次元的構造を評価することは肺循環評価の臨床的有用性に繋がると考えた。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track6)

光干渉断層像（ Optical Coherence Tomography： OCT）に
よる肺動脈・冠動脈病変の3次元画像評価

○本間 友佳子, 早渕 康信, 香美 祥二 （徳島大学大学院医歯薬学研究部 小児科）
Keywords: Optical coherence tomography, 3D画像, vasa vasorum
 
【背景】肺動脈性肺高血圧や先天性心疾患における肺動脈病変、川崎病の冠動脈異常の組織学的評価に光干渉断
層像(OCT)が応用され、病理学的診断による重症度判定に準じて疾患の予後や治療効果判定に役立つと報告されて
いる。 OCT画像から得られる血管病変をより詳細に観察するために3次元的構造解析を試みた。【目的】 OCT画像
から得られた血管病変の組織学的異常の3次元構築の可否と臨床的有用性を検証した。【方法】肺動脈性肺高血
圧、先天性心疾患、川崎病を対象とした。 ILUMEN FD-OCT Imaging Systemを用いて肺動脈、冠状動脈を観察し
た。 DICOMファイルから OsiriX MD, QAngiOCTを用いて2D断面像および MPR (multi-planar reconstruction)像
、 VR（ Volume Rendering）像などの3D画像を構築した。【結果】 Fontan candidateにおける肺動脈周囲の
vasa vasorum (VV)の増生や形態を3D画像で明瞭に示すことができた。川崎病における冠動脈内膜増生や肺高血圧
症における肺動脈内中膜肥厚には VVの関与が示されているが、内膜肥厚が強く血管外膜側の VVの形態や発達を
明瞭に示すことは困難であった。2D断面像で得られた内膜肥厚の領域は3D画像では明瞭に評価できた。 【考
察】血管長軸方向の画像解像度は低かった。また、内膜肥厚を認める症例の血管外膜側の解析には適していな
かった。肺動脈の VVの形態把握や冠状動脈内膜肥厚の観察には有用であった。 【結語】 OCT画像の3次元構築は
可能であり、血管リモデリングや病態の重症度評価、治療効果などの臨床的有用性に繋がっていく可能性がある
と考えた。
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(Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track6)

3次元心エコーとパルスドプラを組み合わせた新手法による
僧帽弁有効開口面積の小児正常値 ― planimetry法による僧
帽弁開口面積との比較―

○陳 又豪1, 新居 正基1, 植田 由依1, 真田 和哉1, 高橋 健2, 瀧聞 浄宏3, 豊野 学朋4, 岩島 覚5, 井上 奈緒6,
田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.順天堂大学病院 小児科, 3.長野県立こども病院 循環器科,
4.秋田大学 小児科, 5.中東遠総合医療センター 小児科, 6.聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 僧帽弁, 開口面積, 僧坊弁狭窄
 
[目的]僧帽弁弁輪面積(MVA)の正常値は多数の報告があるが, 有効開口面積(effective orifice area, EOA)の正
常値の報告は少ない. 僧帽弁狭窄(MS)患者における僧帽弁開口面積は開口部の弁先端が同一平面上にあることが
多いことから, 三次元エコー(3DE)を用いて比較的容易に計測できるのに対し, 正常僧帽弁の弁尖先端は2葉の開
口形状で同一平面に開口がないことから planimetry法による計測が困難である. 今回我々は3DEとパルスドプラ
法(PD)を用いて, 小児における EOA(3DE-PD法)の正常値を算出し, さらに MS患者において planimetry法で計測
した EOA(PM法)と比較した. [対象]健常群: 2019年に静岡県立こども病院で行われた学童心エコー検診を受診し
た95名, 新たに短絡病変診断例2例と3D画像不良例27例を解析から除外した. 測定対象66例. 男児39名, 女児27名
(年齢:中央値12.4歳(四分位範囲3.7-18.9歳)). CHD群:2012～2019年の8年間，術前に EOA(PM法)を計測した
49例．[計測方法]健常群 EOA(3DE-PD法): 僧帽弁弁輪と弁尖における E波の最大流速(それぞれ E弁輪と E弁
尖)を計測し, これと同時相の僧帽弁弁輪面積(MVA)を3DEから計測した. 連続の式に基づき, EOA(3DE-PD法)=MVA
x(E弁尖/E弁輪)とした. CHD群: 3DEデータから EOA(PM法)を計測. MVAと EOA(PM法)は TomTecの市販ソフトを用
いて計測した. [結果]健常児: 体表面積で補正した EOA(3DE-PD法) index:3.27(2.78-3.77). CHD群(mild MS
28例, moderate MS 11例, severe MS 10例): EOA(PM法)index:1.40(0.90-2.10) , % of normal EOA(EOA(PM法
/EOA(3DE-PD法):45.4%(28.5-68.4%) . Severe MSに対する% of normal EOAについて AUC=0.85であり, cut-
off値=38とすると, 感度0.70, 特異度0.92と良好な予測能を認めた. [結論]正常小児における僧帽弁の有効開口
面積の正常値を確立した. 正常 EOAの38%を下回る場合は臨床的に重度 MSを示すと考えられ, 重症度の新たな評
価法となる可能性が示唆された.
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー13（ II-LS13） 
先天性心疾患の血流解析
座長:石川 友一（福岡市立こども病院 小児科） 
スポンサード:株式会社Cardio Flow Design
Mon. Nov 23, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track6
 

 
先天性心疾患の血流解析 
○板谷 慶一 （京都府立医科大学大学院 医学研究科） 
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先天性心疾患の血流解析
○板谷 慶一 （京都府立医科大学大学院 医学研究科）
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多領域専門職部門シンポジウム04（ II-TRS04） 
先天性心疾患の手術戦略・体外循環戦略の術前・術中共有のあり方
座長:小出 昌秋（聖隷浜松病院 心臓血管外科） 
座長:高 寛（岡山大学 病院臨床工学部）
Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track6
 

 
先天性心疾患の手術戦略　―小児用補助人工心臓装着時における情報共
有― 
○平 将生, 上野 高義, 金谷 知潤, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川
然, 澤 芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科） 
術前シミュレーションのための4DCTと画像処理 医師との協働で可能にな
ること 
○橋本 丈二 （福岡市立こども病院） 
先天性心疾患の手術戦略―予想内・外の術中所見に対する方針変更と情
報共有― 
○中西 啓介, 川崎 志保理, 天野 篤 （順天堂大学医学部附属順天堂医院 心臓血管外科） 
Aortopulmonary collateral flowがあるチアノーゼ性疾患の体外循環の
実際と問題点 
○松本 一志1, 芳野 博臣2, 落合 由恵3, 渡邉 まみ江4, 杉谷 雄一郎4, 宗内 淳4 （1.九州病院
臨床工学室, 2.九州病院 麻酔科, 3.九州病院 心臓血管外科, 4.九州病院 循環器小児科） 
先天性心疾患手術の体外循環戦略 -術式変更- 
○加藤 篤志 （東京女子医科大学病院 臨床工学部） 
先天性心疾患の手術戦略：麻酔科医はどう手術のマネジメントをする 
○黒川 智 （東京女子医科大学 医学部 麻酔科学教室） 
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(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track6)

先天性心疾患の手術戦略　―小児用補助人工心臓装着時にお
ける情報共有―

○平 将生, 上野 高義, 金谷 知潤, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川 然, 澤 芳樹 （大阪
大学大学院医学系研究科 心臓血管外科）
 
先天性心疾患に対する外科的治療戦略の中で、手術前、術中の他職種間における情報伝達・共有は、安全に手術
を遂行する上で重要であると考えられる。特に、定型的手術における日常的作業を多職種間で共通認識を持つこ
とは、手術クオリティをあげることにつながる重要な因子である。当院は、小児用補助人工心臓装着認定施設と
して、 Berlin Heart EXCOR（以下、 EXCOR）の装着手術を行ってきた。2013年から2020年までに当院で bridge
to transplantationとして EXCORを装着した患者27例に対して、 EXCOR装着手術時の術前、術中、人工心肺離脱
時の多職種間情報共有について整理を行なった。＜術前確認事項＞患者の体格に合わせ、体外循環で使用する送
脱血カニューレ、その他必要な物品の準備については、麻酔導入前に、看護師、臨床工学技士と確認作業を実
施。患者ごとの解剖学的特徴を加味し、体外循環管理中の問題点や方針（体温管理、大動脈遮断の有無）などに
ついて、情報共有を行う。人工心肺離脱時の目標ポンプ設定（ Cardiac Index 2.5前後を目標拍出量として、ポ
ンプサイズ、体表面積から必要駆動回数を設定）を予め臨床工学技士と確認。＜術中確認事項＞臨床工学技士へ
は人工心肺管理中にトラブルがないかの定期的な声かけによる確認を実施。人工心肺離脱時の麻酔科医師への確
認事項は、人工心肺離脱前の呼吸再開の確認、強心薬の投与（アドレナリン0.05μ g/kg/min以上）、一酸化窒素
の投与、経食道心エコーによる左右心室の容量バランス、三尖弁逆流の程度のチェックなどを日常的作業とし
た。人工心肺離脱後の Afterload管理や volume管理などのディスカッションを密に実施。術後急性期の右心不全
による RVAD装着症例はなく、安全に人工心肺管理から VAD管理に移行することが可能であった。多職種間におけ
る情報伝達・共有を密に行い、日常的作業を徹底することで安全にかつ質の高い周術期管理が行えると考えられ
た。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track6)

術前シミュレーションのための4DCTと画像処理 医師との協
働で可能になること

○橋本 丈二 （福岡市立こども病院）
Keywords: CT, 心内腔像, 画像処理
 
【背景】低被ばく CTと高性能画像ワークステーションを使用することで、低被ばくかつ精細な3D画像の再構成が
行える。3DCT以上の臨床的情報を持つ4DCTでは低被ばくのメリットは減少するものの、時間データを含んだ解析
も行える。術前評価として、心内構造・房室弁・動きの大きな血管等の多時相多方向からの評価が可能であ
る。【目的】術前シミュレーション向け CT撮影法・画像処理・画像提供方法の検討【方法】画像処理に適した造
影・鎮静・ CT撮影を行い、画像再構成関数・ opacity curve・ノイズ対策・配色バランス・光源の調整・画像提
供方法の検討を行った。【症例1】 Muitiple VSD 5歳 16Kg 80bpm 7mSv エコー所見から VSD閉鎖術かつ両心室修
復可能と予想されていたが、4DCTでは心室中隔に較べて欠損孔は大きくパッチ閉鎖後の心機能低下が危惧された
ため、 DKS+Glenn手術となった。術後経過は良好である。【症例2】 cAVSD 3歳 11Kg 88bpm 29mSv エコー所見か
ら cAVSD repairの可能性を判断するため、共通房室弁の形態と動きを4DCTにて評価した。共通前尖左側成分と小
さな共通後尖左側成分間にある mural leafletが分葉状であり、僧帽弁口として十分なサイズを確保できるとの
術前予想となった。実際の手術では、 AVSD repairでき、かつ左側の cleftも閉鎖可能であった。【結論】エ
コー、心臓カテーテル検査、 CT断面像に加え、精細な3D/4Dの VolumeRendering像を導入することで、より詳細
な病変評価が可能となり術式の検討にも有用であった。特に心内腔像は、心室内から大血管流出路の形態や欠損
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孔の立体的配置を術前に評価し、術前のシミュレーションを行う為に欠かせない再構築画像である。このような
画像は、診療放射線技師のみでは外科医の求める全てを提示することは難しい。医師と協働することで治療方針
の決定に貢献できる。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track6)

先天性心疾患の手術戦略―予想内・外の術中所見に対する方
針変更と情報共有―

○中西 啓介, 川崎 志保理, 天野 篤 （順天堂大学医学部附属順天堂医院 心臓血管外科）
Keywords: 医療安全, ノンテクニカルスキル, 先天性心疾患外科治療
 
【はじめに】先天性心疾患の手術では、術中に術前診断が覆るもしくは新たな疾患が見つかる事があり、外科医
はその場の判断で治療を遂行しなければならない。今回、術中判断で術式変更もしくは対応を行った症例を供覧
し戦略について考察する。【症例提示】1例目：術前診断が、両大血管右室起始、肺動脈狭窄の1歳女児。心内
rerouting + 右室流出路再建の予定で手術を開始した。術中右室切開を行うと、 primary IVFがスリット状で非
常に小さく、さらに拡大切開予定部位には腱索が付着していたため心内 reroutingを断念し、両方向性グレン手
術＋肺動脈絞扼術へ術式変更した。1年後に造影 CTを撮像し、３ D modelを作成した。フォンタン手術施行時の
術中所見で、 primary IVFと考えていたものは secondary IVFであり、診断はファロー四徴となった。 One and
a half ventricular repairへ術式変更を行った。2例目：術前診断が、総肺静脈還流異常(1b)の生後2か月男
児。術中右上肺静脈の上大静脈還流を認めたため、 Warden変法＋共通肺静脈幹-左房吻合へ術式変更で対応し
た。3例目：左上大静脈遺残、完全型房室中隔欠損、大動脈縮窄術後、肺動脈絞扼術後の4か月男児。心膜切開時
に心嚢内出血を認め術場スタッフに出血していることを周知しながら手術を進行した。最終診断は、 CV挿入時の
ガイドワイヤーによる coronary sinus損傷出血であった。損傷部を修復し、通常通り手術を行った。【考察】小
児心臓外科手術では、重要な術中判断を余儀なくされる場面を経験する。テクニカルスキルももちろん大事だ
が、ノンテクニカルスキルがこの状況では重要視される。我々はタイムアウト時に術式変更の可能性について周
知を行っている。また、術中予測外の事が起きた場合は、可能であれば一度手を止めて術場の現状報告と方針変
更を周知している。また、術中所見は積極的に写真、動画として記録し小児科との振り返りを行えるようにして
いる。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track6)

Aortopulmonary collateral flowがあるチアノーゼ性疾患の
体外循環の実際と問題点

○松本 一志1, 芳野 博臣2, 落合 由恵3, 渡邉 まみ江4, 杉谷 雄一郎4, 宗内 淳4 （1.九州病院 臨床工学室, 2.九
州病院 麻酔科, 3.九州病院 心臓血管外科, 4.九州病院 循環器小児科）
Keywords: 無効血流, 体外循環, ファロー四徴症
 
【背景】チアノーゼ性心疾患では Aortopulmonary collateral flow(APC)が増加しており、通常のポンプ流量で
は脳障害、腎機能障害などの臓器灌流の不足が生じる可能性があり、工夫が必要であるが、その対処法に決めら
れたものはない。当院でのファロー四徴症(TOF)手術時の体外循環(CPB)戦略の妥当性を後方視的に検討した。 
【当院の CPB戦略】術前 CT、術中経食道エコー(TEE)で下行大動脈からの APCが多いと判断した場合、事前に心
臓血管外科、麻酔科、体外循環技士で情報共有を行い、積極的な輸血かつ、混合静脈血酸素飽和度(SvO2)70%以上
を目標に体循環酸素供給を維持するため灌流指数(PI):3L/min/m2以上で管理、無血視野困難時は低体温(32℃以
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下)、 PI:3L/min/m2未満で管理している。 
【方法】2018年1月から2年間に施行した15歳未満の TOFの体外循環28例(11～49か月･男16女12)を PI＜3L/min/m2

;7例を L群、 PI≧3L/min/m2 ;21例を H群に分け、各群の CPB中最低 Ht･最低温度(T)･ CPB時間･大動脈遮断
(ACC)時間･レミフェンタニル(RFN) 使用量･酸素需給バランス指標(SvO2･乳酸値(Lac)･局所脳酸素飽和度(rSO2))･
時間尿量について検討した。 
また、 APC把握のため、術前･術中の情報共有の有用性についても検討した。 
【結果】 L・ H群の比較で Ht， T， CPB， ACC， RFN， SvO2， Lacに有意差はなかった。 L/H群で有意差が
あった rSO2:L群63-76/H群44-73%(p=0.018)、尿量:L群3.3-14/H群1.5-3.7ml/kg/h(p=0.021)は、むしろ L群で高値
であった。 CT/TEEで APCを事前予測しえたのは、 L群7例中5/4例(71/57%)、うち CT/TEEの評価が一致した共通
の症例は3例(43%)であった。 H群18例中(TEE3例なしのため)6/8例(33/44%)、うち共通の症例は3例(17%)で
あった。 
【結語】今回の検討で、 APCに対する CPB戦略は体循環を損なわず管理できていた。画像上の APC事前予測も有
効であったが精度向上のため、小児科を含めたハートチームでの情報共有が今後の課題である。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track6)

先天性心疾患手術の体外循環戦略 -術式変更-
○加藤 篤志 （東京女子医科大学病院 臨床工学部）
Keywords: 体外循環, 先天英心疾患, 術式変更
 
先天性心疾患手術の体外循環は幅広い年齢や体格､病態など複雑に絡み合った患児を対象としている。さらに近年
では､成人期に達した成人先天性心疾患も増加している。これらに合わせるかのように術式も解剖学的根治手術､
機能的根治手術､姑息的手術と多種多様で､先天性体外循環においては必然的に多くの術式や血行動態に対応して
いく必要がある。 
解剖学的根治術においては術式変更となる場面は少なく､再大動脈遮断や離脱後の再導入にどのように対応するの
か戦略を立てておく必要がある。これらに加えて､機能的根治手術や姑息的手術においては体外循環中の術式変更
が行われる場面もあり､体外循環計画を考える際にはこの点も考慮した計画が必要である。我々の施設におけるこ
れらの戦略として重要視しているのは､手術スタッフ間の情報共有である。術前の術者や麻酔科医との打ち合わせ
の他､タイムアウト時に体外循環計画を共有している。ここではカニューレサイズ､予定灌流量､予定体温､予定使
用輸血量の他､考え得る体外循環計画の変更を担当技士より報告している。体外循環中は麻酔科医との情報交換を
密に行うことで常に体外循環計画の更新を行い､不測の事態への対応や対処療法に終始しない体外循環を心掛けて
いる。体外循環技士の間では､送血ポンプを除く体外循環回路を新生児から成人まで同様の回路レイアウト､構成
を基本とし､小児独自の回路構成をなくすことによる回路使用感覚を共有している。 
患児の安全を担保する戦略として､体外循環を担当する技士は､補助人工心臓植込みや移植には成人重症心不全を
十分に経験した者､成人先天性心疾患には成人の分離体外循環を習得した者､複雑心奇形や機能的根治術には
シャントや解剖学的な血行動態を熟知した者を担当としている。突然の術式や体外循環計画の変更には､疾患や血
行動態､使用回路構成を十分に理解していなければ対応が難しいと考えている。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track6)

先天性心疾患の手術戦略：麻酔科医はどう手術のマネジメン
トをする
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○黒川 智 （東京女子医科大学 医学部 麻酔科学教室）
Keywords: 経食道心エコー, 術中診断, 体外循環
 
麻酔科医として先天性心疾患の心臓外科手術に携わるには、疾患に対する一般的な治療戦略としての外科治療の
適応や術後続発症/問題点について理解する必要がある。その上で個々の症例で予測される結果や予後を見据えて
設定した目標がどこにあるのか？治療チームの一員として理解して手術に臨むことが求められる。我々麻酔科医
は近年、経食道心エコー(TEE)を術中モニタリングとしてルーチンに使用している。 TEEの役割・目的は術中診
断・遺残異常検出に加え、術中の心室機能やサイズの監視を行い、血管内容量や心血管作動薬を適切に調整し循
環管理に活かすことである。成人後天性心疾患では弁手術の追加/回避の最終決定方針に TEEが利用されるため
TEE所見に基づく術中方針転換は多い(7-25%)が、小児心臓手術ではこれに比べて低い(2-7%)。一方で、稀ではあ
るが、根治術の回避あるいは二室性修復からフォンタン手術への変更など大きな方針転換が報告されている。さ
らに稀だが、体外循環離脱後に予期せぬ病変を診断することもあり、手術方針の確認/決定には必須といって過言
でない。加えて、体外循環中の心室膨満/空気などの監視にも極めて有用で、外科医/体外循環技師と情報を共有
することで安全な体外循環の確立及び維持を可能にする不可欠なツールとして認識されている。多くの麻酔科医
は、術中診断・遺残異常評価は小児循環器科医に任せ、自らは心機能の監視のみに利用している。しかし、術中
の循環動態は非麻酔下の循環とは異なり、特に体外循環離脱後には出血、手術操作や心血管作動薬使用など
様々な要因によって修飾されるため、評価の度にしばしば心負荷条件が異なる。麻酔科医はこれらを念頭に置い
て循環管理を行うとともに、自らも診断・評価に積極的に参加することが望ましいと考えられる。本シンポジウ
ムでは、麻酔科医として先天性心疾患治療に貢献できる役割について示したい。
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シンポジウム | 循環器集中治療

シンポジウム05（ II-S05） 
循環器集中治療「循環器集中治療の現状と未来」
座長:小田 晋一郎（九州大学大学院 医学研究循環器外科） 
座長:松井 彦郎（東京大学医学部附属病院 小児科）
Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track7
 

 
【 Keynote Lecture】 Pediatric Cardiac Critical Care at a Large
Heart Center: Present and Future 
○Douglas Atkinson （Associate in Cardiac Anesthesia and Critical Care, Boston
Children’s Hospital / Instructor in Anesthesia, Harvard Medical School） 
循環器集中治療の現状と未来 ～自身のキャリア遍歴から考える～ 
○海老島 宏典1, 黒嵜 健一2, 帆足 孝哉1, 白石 公2, 市川 肇1 （1.国立循環器病研究センター 小
児心臓外科, 2.国立循環器病研究センター 小児循環器科） 
よりよい小児循環器集中治療の管理体制とは～ Cardiac ICUにて心肺蘇生
を要した症例を振り返って～ 
○長谷川 智巳 （兵庫県立こども病院 小児集中治療科） 
循環器集中治療における当院での小児集中治療医専従配置による改善効果 
○本村 誠1, 喜久山 和貴1, 和田 翔1, 青木 智史1, 森鼻 英治2, 安田 和志3, 村山 弘臣4, 池山
貴也1 （1.あいち小児保健総合医療センター集中治療科, 2.あいち小児保健総合医療センター新生
児科, 3.あいち小児保健総合医療センター循環器科, 4.あいち小児保健総合医療センター心臓血
管外科） 
本邦の Closed・ Mixed PICUにおける小児循環器集中治療の現状と課題 
○正谷 憲宏1, 小谷 匡史1, 齊藤 修1, 清水 直樹1,2 （1.東京都立小児総合医療センター 救命・集
中治療部 集中治療科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科学講座） 
日本における小児心臓術後集中治療環境の現状と課題（全国施設調査報
告） 
○大﨑 真樹1,2, 松井 彦郎1,3 （1.日本小児循環器集中治療研究会, 2.静岡県立こども病院 循環器
集中治療科, 3.東京大学医学部小児科） 
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(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track7)

【 Keynote Lecture】 Pediatric Cardiac Critical Care at
a Large Heart Center: Present and Future

○Douglas Atkinson （Associate in Cardiac Anesthesia and Critical Care, Boston Children’s Hospital /
Instructor in Anesthesia, Harvard Medical School）
 
Pediatric Cardiac Critical Care has an immense range of pathologic diversity and complexity,
resulting in part from innovations and advancements in pediatric cardiac surgery and cardiopulmonary
bypass. I plan to discuss programs implemented in the Pediatric Cardiac Intensive Care Unit at Boston
Children's Hospital to face our complex medical care challenges and optimize outcomes. I will mainly
discuss our Complex Biventricular Repair Program and Enhanced Recovery After Surgery (ERAS) protocol.
I will also share my thoughts on the future of Pediatric Cardiac Critical Care, emphasizing
collaboration, technological advances, and the intersection of data science and artificial
intelligence. 
 
 
Dr. Atkinson obtained his medical degree from the Medical College of Georgia in Augusta, Georgia,
USA, in 2003 before completing a residency in Pediatrics and a fellowship in Pediatric Critical Care
at Monroe Carrell Jr. Children's Hospital at Vanderbilt in Nashville, Tennessee. He then completed a
residency in Anesthesiology at the University of Washington Medical Center in Seattle, Washington,
followed by fellowships in Pediatric Anesthesiology, Pediatric Cardiac Anesthesiology, and Pediatric
Cardiac Critical Care at Boston Children's Hospital in Boston, Massachusetts. He has been a faculty
physician at Boston Children's Hospital since 2014, where he works as both a Cardiac Anesthesiologist
and Intensivist. Dr. Atkinson's current research focuses on acute kidney injury in the pediatric
heart patient and advances in non-invasive respiratory monitoring.
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track7)

循環器集中治療の現状と未来 ～自身のキャリア遍歴から考え
る～

○海老島 宏典1, 黒嵜 健一2, 帆足 孝哉1, 白石 公2, 市川 肇1 （1.国立循環器病研究センター 小児心臓外科,
2.国立循環器病研究センター 小児循環器科）
Keywords: 小児集中治療, 心疾患, 小児循環器
 
当院はかつて麻酔科医を主体とした集中治療科が術後管理を担っていたが、ここ10年ほどは心臓外科レジデント
が主となって術後管理を行ってきた。当院小児心臓外科の手術日は週４日あり、2019年は432件の手術を行ってい
る。 JCCVSDを基にした手術難易度の内訳は A: 59件, B: 79件, C : 117件, その他177件となっている。特筆す
べき点として新生児症例が72件、補助人工心臓関連手術が10件だった。若手心臓外科医は助手をつとめた手術当
日の当直を行うことが通例となっていたが、昨今の心臓外科希望者減少に伴いレジデントのみで当直を行うこと
は困難となってきている。一方で、補助人工心臓装着術のように手術直後からベッドサイドで心機能評価を要す
る症例も増加傾向にあり、検査に精通する小児循環器科医が介入する機会は増えている。 Michigan小児病院では
小児循環器医が術後管理を行なっていた。そして PICUはカテーテル治療班、成人先天性心疾患班、などと同列で
レジデントの rotationに組込まれていた。解剖や術前の循環動態をもっとも理解しており、術後経過に疑問を感
じれば、エコー検査等により血行動態を再評価する術を身につけているため、即座に軌道修正することができ
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る。若手心臓外科医にとって ICU管理は血行動態を肌で感じる貴重な時間であり、いわゆる普通の術後経過を経
験することで異常を感知し、タイミングを逸することなく外科的(再)介入に踏み切れるようになるという教育的
側面があることは否定しない。しかし、心臓外科医の慢性人手不足、過重労働を考慮すると PICUは小児循環器科
医が担うのがもっとも効率が良いと考える。そして DCMなどの重症心不全管理に対応する実力を身につけるため
にも小児循環器レジデントはたとえ短期間であったとしても Michigan小児病院のように周術期管理を経験するこ
とが望ましいと考える。当院では希望のある小児循環器レジデントにはそのような機会を提供する準備がある。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track7)

よりよい小児循環器集中治療の管理体制とは～ Cardiac ICUに
て心肺蘇生を要した症例を振り返って～

○長谷川 智巳 （兵庫県立こども病院 小児集中治療科）
Keywords: cardiac ICU, Intensivists, cardiopulmonary resuscitation
 
【背景】 当院 cardiac ICU(CICU)は、心臓外科医と小児循環器医による集中治療管理（旧体制）から集中治療医
による管理体制（新体制）に代わって3年以上が経過した。医療の専門化や細分化、働き方改革が叫ばれる昨
今、この管理体制への移行は本邦の小児循環器集中治療領域においても広まりつつある。今回、当院 CICUで心肺
蘇生(CPR)が必要となった症例を振り返りながら両管理体制を比較検討し、よりより小児循環器集中治療の未来を
考えていきたい。【方法】 2013年1月から2019年7月までに当院 CICUに入室した症例2008例（旧体制1002例、新
体制 1006例）を対象とし、 CICU入室後に急変により胸骨圧迫を含む CPRを要した症例27例に関して後方視的な
検討を行った。【結果】 CPR症例数は、旧体制 24例 (2.4％)に対して、新体制3例 (0.3％)と有意に減少し
た。旧体制において、 CPR時年齢 中央値10ヵ月(1日～5.6才)、体重 4.2kg (2.4～12.8kg)。患者急変の主因は循
環不全16例、換気不全8例で、うち18例が夜間・休日の急変であった。 CPR時間 9分15秒(1.5～73分)、24例中9例
が ECMO導入となった。一方、新体制において、 CPR時年齢 中央値1.9ヵ月(1.6～6.2ヵ月)、体重 4.5kg
(3.6～7.2kg)。3例いずれも夜間帯での循環不全による急変であり、すべて ECMO導入となった。 CPR時間 28分
(17～50分)。 CPR後の CICU滞在中死亡は旧体制7例、新体制1例であった。【結論】 集中治療医専従による
CICU管理体制によって、 CICU入室後の急変による CPR症例は劇的に減少した。しかし、新体制における CPR症例
はいずれも夜間帯での循環不全による急変で、夜間帯の CICU管理体制の見直しや循環器集中治療専門医の育成が
必要であると考えられた。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track7)

循環器集中治療における当院での小児集中治療医専従配置によ
る改善効果

○本村 誠1, 喜久山 和貴1, 和田 翔1, 青木 智史1, 森鼻 英治2, 安田 和志3, 村山 弘臣4, 池山 貴也1 （1.あいち
小児保健総合医療センター集中治療科, 2.あいち小児保健総合医療センター新生児科, 3.あいち小児保健総合医
療センター循環器科, 4.あいち小児保健総合医療センター心臓血管外科）
Keywords: 循環器集中治療, 小児集中治療医, 診療体制の変化
 
【背景】本邦では多くの施設で術前の心不全管理を循環器科医が行い、周術期管理を心臓外科医が担ってき
た。近年海外では、集中治療専従医配置による診療体制の変化が臨床的アウトカムを改善するという報告があ
り、当院でも2014年に専従医配置、2015年にクローズド化に伴い、周術期管理だけでなく術前の重症心不全管理
や搬送マネジメントを集中治療科が担うようになった。 
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【目的】小児集中治療専従医配置による診療体制の変化に伴う、患者数・搬送数（量的評価）、患者予後（質的
評価）、心臓外科の時間外勤務時間（働き方評価）の関連を検討した。 
【方法】2013年と2019年の小児心臓手術症例を対象として手術・搬送数、患者背景、 PIM３で調整した標準化死
亡比（ SMR）、人工呼吸器期間、 ICU滞在期間、24時間以内の再挿管率、心臓外科の時間外勤務時間を後方視的
に検討した。 SMR以外は中央値で示し、 SMRは平均（95％信頼区間）で示す。 
【結果】2013年は全135例（月齢14ヶ月、体重8.6kg、 PIM３ 0.9%）、搬送12例、2019年は全215例（月齢
8ヶ月、体重6.5kg、 PIM3 1.1%）、搬送39例で手術数は増加、搬送数も有意に増加した（ p=.017）。2013年の
SMRは1.11（ CI:0.93-1.40）、人工呼吸器期間2日、 ICU滞在期間9日、再挿管率9.6％で、2019年の SMRは0.3（
CI:0.27-0.37）、人工呼吸器期間2日、 ICU滞在期間7日、再挿管率0.5％であった。専従医配置の前後比較におい
て SMRは低下、 ICU滞在期間は短縮（ p=.01）、再挿管率は低下した（ p＜.0001）。また心臓外科全員の年間時
間外勤務時間の合計は2013年は3434時間、2019年は3041時間と減少した。 
【結語】循環器集中治療の領域において、小児集中治療専従医配置によって心臓血管外科医師の負担減少はもち
ろん、患者の集約化と患者予後の改善する可能性が示唆された。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track7)

本邦の Closed・ Mixed PICUにおける小児循環器集中治療の現
状と課題

○正谷 憲宏1, 小谷 匡史1, 齊藤 修1, 清水 直樹1,2 （1.東京都立小児総合医療センター 救命・集中治療部 集中
治療科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科学講座）
Keywords: 小児循環器集中治療, mixed PICU, closed PICU
 
【背景】本邦で PICUを有する施設と小児心疾患を扱う high volume centerは必ずしも同施設ではない。我々の
施設は専従の小児集中治療医が診療の中心を担う closed PICUであると同時に、循環管理以外にも呼吸不全や外
傷、他臓器の周術期管理など多岐にわたる病態の重症管理を行う mixed PICUである。当院 PICUの年間800例前後
の入室のうち心疾患が占める割合は2割程度に過ぎないが、先天性心疾患をはじめとする心疾患の重症管理は疾患
特有の専門的な知識を要する場面が多い。 Mixed PICUかつ closed PICUである当施設の現状を調査し、今後の課
題を検討した。 
【当施設の現状】心疾患を有する児の併存疾患の重症管理では包括的な重症管理の点で当院のような mixed
PICUに利点があると思われる。一方で、複雑な血行動態を有する患者の術前管理や RACHS-1 categoryが4を超え
る術後症例では数名の小児循環器集中治療医に依存する部分が大きく、詳細な超音波検査や不整脈診断などでは
小児循環器医の支援を要する。教育の観点では、血行動態の理解のために部門内および院外講師を招聘した勉強
会を開催し、症例ごとに血行動態の図示・管理方針の明確化に取り組んでいる。また、心拍出量モニタリングを
積極的に使用し循環動態の「見える化」に努めている。看護師との情報共有ツールの運用や部門全職員を対象に
蘇生の初期対応のトレーニングなど看護師も含めた診療の質向上を図っている。 
【課題】研修期間内の院外研修を含めた心疾患の経験値は改善の余地がある。また、将来的に mixed PICUにおい
ても一定数の小児循環器集中治療医が必要であり、効率的な研修システムの構築が必要である。それに先立
ち、当施設では国内・海外研修を含む小児循環器集中治療の研修プログラムを2019年度より導入した。 
【結論】本邦における小児循環器集中治療医の需要は高まっており、教育・研修システムのさらなる整備が喫緊
の課題である。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 8:10 AM - 10:10 AM  Track7)
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日本における小児心臓術後集中治療環境の現状と課題（全国施
設調査報告）

○大﨑 真樹1,2, 松井 彦郎1,3 （1.日本小児循環器集中治療研究会, 2.静岡県立こども病院 循環器集中治療科,
3.東京大学医学部小児科）
Keywords: 先天性心疾患, 周術期管理, 体制
 
成人心臓手術後の周術期管理は、集中治療医、心臓外科医、麻酔科医、循環器医などが合同でチーム医療で対応
する、というスタイルが一般的になっている。しかしながら小児循環器疾患の周術期管理では、疾患の特異性や
希少性、その専門性の高さなどから少数の心臓外科医および小児循環器医が身を粉にして献身的に行っているの
が多くの施設での現状であろう。日本小児循環器集中治療研究会では、この実情を明らかにすべく全国の小児循
環器専門医研修施設および JSVSD参加施設を対象に、心臓手術術後管理の環境に関するアンケート調査を
行った。対象施設となった121施設中、116施設（96％）から有効回答を得、この中から小児手術を行なっていな
い施設を除外した91施設中、88施設からの回答内容を検討した。この結果を当シンポジウムで公表する予定であ
る。
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優秀演題 | 循環器集中治療

優秀演題08（ II-OEP08） 
循環器集中治療の現状と未来
座長:小田 晋一郎（九州大学大学院 医学研究循環器外科） 
座長:松井 彦郎（東京大学医学部附属病院 小児科）
Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track7
 

 
心不全治療中の中心静脈カテーテル閉塞の原因の検討 
○下山 伸哉1, 高橋 大輔2, 稲田 雅弘1, 新井 修平1, 浅見 雄司1, 田中 健佑1, 池田 健太郎1,
小林 富男1 （1.群馬県立小児医療センター 循環器科, 2.群馬県立小児医療センター 薬剤部） 
当センターにおける先天性心疾患術後の乳び胸の治療成績 
○久保 達哉1, 和田 翔1, 本村 誠1, 青木 智史1, 池山 貴也1, 村山 弘臣2 （1.あいち小児保健
医療総合センター 集中治療科, 2.あいち小児保健医療総合センター 心臓血管外科） 
手術室早期抜管による術後血行動態および集中治療管理に関する検討 
○小沼 武司1, 石川 廉太1, 山崎 誉斗1, 夫津木 綾乃1, 淀谷 典子2, 大橋 啓之2, 澤田 博文2,
三谷 義英2, 平山 雅浩2 （1.三重大学医学部大学院医学系研究科 胸部心臓血管外科, 2.三重
大学医学部大学院医学系研究科 小児科） 
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心不全治療中の中心静脈カテーテル閉塞の原因の検討
○下山 伸哉1, 高橋 大輔2, 稲田 雅弘1, 新井 修平1, 浅見 雄司1, 田中 健佑1, 池田 健太郎1, 小林 富男1 （1.群
馬県立小児医療センター 循環器科, 2.群馬県立小児医療センター 薬剤部）
Keywords: インラインフィルター, フィルター閉塞, 配合変化
 
【背景】重症心不全の治療に中心静脈カテーテル（ CVC）を用いて心不全治療が行われているが、近年点滴薬剤
中に存在する目視可能なサイズ以下の粒子による有害性の指摘が散見される。拡張型心筋症と診断され抗心不全
治療を開始した症例で、経過中点滴ルートの閉塞が頻発したため原因の精査を行った。【方法】 CVCの1ルーメン
にドブタミン、オルプリノン、ヘパリン、5％ブドウ糖液をインラインフィルター（孔径0.2μ m）を介して送液
し、1）～4）についてフィルター未使用品（コントロール： C）と使用した5個のフィルターを検討した。　
1）フィルター観察：外観・膜表面およびフィルター内の残液の性状 2）フィルター流量試験および残液の性状（
pＨ・濁り・不溶物） 3）走査型電子顕微鏡（ SEM）観察：フィルター膜を観察　4）エネルギー分散型Ｘ線分析
装置（ X線分析）： SEMにて観察した部位の表面に存在する元素を分析 【結果】 CVCや輸液ラインおよびフィル
ターに外観の異常は認めなかった。しかし、全ての薬液が混合され通過する CVCに最も近い部分に設置されたイ
ンラインフィルター（ A）にはフィルター内部一次側表面の約90%に白色の捕捉物が確認され、他のフィルター膜
は異常を認めなかった。流量試験では（ A）のみ（ C）と比較し流量が17％に減少しており、残液は無色透明で
目視で確認できる不溶物は認めなかった。 SEM観察では（ A）のみ一次側に多量の捕捉物と二次側に固形物の付
着を認め、これらを X線分析したところ（ C）と異なる比率で酸素および硫黄が検出された。【考察】ドブタミ
ンとヘパリンナトリウムの配合変化が報告されており、日常的に使用される薬剤において外観上問題がなくとも
条件によっては有機物が形成されフィルターが閉塞する可能性がある。また、不可視な微細な有機物が堆積する
ことでカテーテル関連感染のリスクとする報告もあり、心不全状態ではインラインフィルターの使用は重要と思
われた。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track7)

当センターにおける先天性心疾患術後の乳び胸の治療成績
○久保 達哉1, 和田 翔1, 本村 誠1, 青木 智史1, 池山 貴也1, 村山 弘臣2 （1.あいち小児保健医療総合センター
集中治療科, 2.あいち小児保健医療総合センター 心臓血管外科）
Keywords: 乳び胸, 術後合併症, ICG
 
【背景】乳び胸は先天性心疾患術後0.25-9%に発症し致死的となることがある。種々の治療が行われているが未だ
確立した方法がない。【目的】当院における乳び胸の治療成績、治療に抵抗性で外科治療を要した症例に関して
記述する。【方法】2017年1月から3年間で当院の小児心臓手術637例を対象とした。乳び胸の診断は胸水所見(TG
＞110mg/dL,リンパ球優位の白血球増加(1000/μ L))により行った。乳び胸と診断した症例の患者背景、治療内
容、治療成績に関して検討する。【結果】乳び胸と診断したのは24例(3.9%)で、月齢は2.5か月、体重は
3384g。心内形態は CoA complex 6例、 AVSD 3例、 TOF 4例、 TAPVC 2例、その他9例。基礎疾患は21trisomyが
10例、その他の染色体異常が2例、奇形症候群が1例であった。栄養療法は全例で行い、栄養療法のみで改善した
のは6例で、残りの18例のうちステロイドは12例、13因子製剤は13例、オクトレオチドは10例で使用し、絶食まで
行ったのは8例だった。治療抵抗性の4例に対してリンパ管シンチを行い、インドシアニングリーン(ICG)蛍光造影
法を3例に行った。手術を要した3例のうち2例で術中にも ICG蛍光造影法を行った。手術を行った3例のうち2例は
術後すみやかに治癒したが、1例は複数回の手術にも関わらず難治の経過をたどった。【考察】当院での乳び胸の
頻度は3.9%で、88%は内科的治療で治癒し、外科的治療を行った症例は12%であり従来の報告と合致していた。治
療抵抗性の4例にリンパ管シンチを行ったが、診断、治療方針の決定に有用であったのは1例のみであり有用性に
乏しかった。一方、ベッドサイドで簡便に行える、 ICG蛍光造影法は3例に行ったが、全例で治療方針の決定に有
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用であり、術野でも使用しリンパの流出する部位の同定に役立ち、3例中2例の治癒に貢献した。近年、リンパ管
造影などの手技が報告されているが、専門性の高い手技であり、簡便に行える ICGは依然有用な検査と考えられ
た。
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 10:10 AM - 10:40 AM  Track7)

手術室早期抜管による術後血行動態および集中治療管理に関
する検討

○小沼 武司1, 石川 廉太1, 山崎 誉斗1, 夫津木 綾乃1, 淀谷 典子2, 大橋 啓之2, 澤田 博文2, 三谷 義英2, 平山
雅浩2 （1.三重大学医学部大学院医学系研究科 胸部心臓血管外科, 2.三重大学医学部大学院医学系研究科 小児
科）
Keywords: 手術室抜管, 術後, 集中治療管理
 
先天性心疾患術後の急性期管理は呼吸器離脱までが大半を占める．当院では早期抜管による血行動態への
Benefitに注目して，2013年より手術室抜管プログラムを開始している．早期抜管による呼吸器関連障害回避，自
発呼吸・胸腔内陰圧による血行動態改善でカテコラミン使用が減少し周術期管理の改善を図っている．【対
象】2017年1月から2020年１月までの開心術すべてを対象として，新生児開心術,新生児 BTS， Norwood手術，弁
形成術，術前呼吸管理患者は対象外とした．【結果】開心術226例中，対象は183例で手術室抜管は159例(86%)に
行った．主な手術内容は VSD closure 42例， ASD 21例， TOF repair 24例， Fontan 14例， BDG 6例 PAB
15例， PDA 7例， RVOTR 7例， PVR 6例， AVSD 6例， BTS 5例， DCRV 4例， IAA 3例， Rastelli 3例．非抜管
理由は，開胸管理，気管出血，緊急手術，染色体異常，長時間手術，成人先天性で，非抜管24例と抜管159例を比
較すると手術時年齢(y)15.6±26.6：7.2±14.4 (p=0.008), 体重(kg),22.8±25.8：17.8±20.6 (n.s),術後挿管時間
(h)59.7±70.9：0,カテコラミン使用(d)5.0±6.6：0.6±2.0 (p=0.0001),カテコラミン使用量や，手術時間，体外循
環時間、遮断時間は非抜管群で長く， ICU滞在(d)7.1±7.5：2.1±6.7 (p=0.0001),再挿管は3例：3例、手術死亡
1例：1例であった。また，プログラム開始以前の2011年１月から2012年12月の同症例82例を対照群（ C群）と
し，プログラム群（ P群）とを比較した． C群は17例(21%)に手術室抜管を行っており，挿管時間 C群:22.8±
48.5: P群:8.7±33.5(p=0.007),カテコラミン使用(d) C群:1.8±5.0, P群:1.2±3.3 (n.s), ICU滞在(d)C群:2.7±
3.0, P群:2.7±4.0 (n.s)と手術室抜管率は低率であっても良好な結果であった．【結語】手術室抜管による有害
事象はなく，早期抜管による血行動態安定を認めた．術後早期抜管の有用性，集中治療における呼吸器離脱時期
の重要性が示された．
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スポンサードイブニングセミナー

スポンサードイブニングセミナー（ II-ES01） 
PDA治療の新時代 AMPLATZER PICCOLOTM -合併症ゼロを目指して-
座長:杉山 央（社会福祉法人聖隷福祉事業団 総合病院聖隷浜松病院） 
スポンサード:アボットメディカルジャパン合同会社
Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track7
 

 
2kg未満における静脈アプローチの重要性・動脈管のエコー評価について 
○籠手田 雄介 （久留米大学病院） 
Piccoloを用いた動脈管閉鎖術の考え方と実際ー2kg未満を治療する前にー 
○須田 憲治 （久留米大学病院） 
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(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track7)

2kg未満における静脈アプローチの重要性・動脈管のエコー評
価について

○籠手田 雄介 （久留米大学病院）
 
 

(Mon. Nov 23, 2020 4:00 PM - 5:30 PM  Track7)

Piccoloを用いた動脈管閉鎖術の考え方と実際ー2kg未満を治
療する前にー

○須田 憲治 （久留米大学病院）
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医療安全講習会

医療安全講習会（録画）（ III-MSS） 
弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視点
座長:田中 靖彦（静岡県立こども病院循環器科・日本小児循環器学会医療安全委員会）
Tue. Nov 24, 2020 7:20 AM - 8:10 AM  Track1
 

 
弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視点 
○平井 利明 （中村・平井・田邉法律事務所） 
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(Tue. Nov 24, 2020 7:20 AM - 8:10 AM  Track1)

弁護士から見た小児循環器関連の診療と医療安全の視点
○平井 利明 （中村・平井・田邉法律事務所）
 
医療側の代理人である弁護士として多くの医療事件に携わっている経験に基づいて，医療安全と法律や裁判との
関係について取り上げます。限られた時間であることから深く取り上げることは困難ではありますが，例え
ば，個人としての尊厳等への配慮が医療の基本であること，患者が小児であることにもとづく同意の問題，説明
の問題，医療ネグレクトが疑われる場合の対処，循環器にまつわる裁判例の簡単な紹介，法律上の責任の発生根
拠，法律上の責任の前提となる医療水準，裁判における医療水準の認定について，その他の医療裁判の実情，カ
ルテ記載を含めた医療記録を残しておくことの重要性，裁判制度の意義や最近の法律改正や最近の裁判例からの
将来予想など広く取り上げて，色々な問題点などがあることを理解いただくと共に医療安全の重要性を再認識い
ただくことを期待しているものです。
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パネルディスカッション | フォンタン循環

パネルディスカッション08（ III-PD08） 
フォンタン循環破綻
座長:大内 秀雄（国立循環器病研究センター 小児循環器科成人先天性心疾患科） 
座長:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track1
 

 
心室破綻 
○増谷 聡 （埼玉医科大学総合医療センター 小児科） 
門脈体循環シャントを有するフォンタン循環： Failed Fontanの一病像 
○永田 弾1, 坂本 一郎2, 福岡 将治1, 石北 綾子2, 長友 雄作1, 平田 悠一郎1, 山村 健一郎1,
大賀 正一1 （1.九州大学病院 小児科, 2.九州大学病院 循環器内科） 
調律破綻 
○宮﨑 文1,2, 土井 拓3, 芳本 潤2, 猪飼 秋夫1,4 （1.静岡県立総合病院 移行医療部成人先天性
心疾患科, 2.静岡県立こども病院 循環器科, 3.天理よろづ相談所病院 先天性心疾患センター,
4.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
蛋白漏出性胃腸症とフォンタン循環破綻 
○安河内 聰 （長野県立こども病院 循環器センター） 
肺循環不全と PAVF関連 Fontan循環破綻 
○石川 友一1, 中野 俊秀2, 佐川 浩一1, 中村 真1, 倉岡 彩子1, 児玉 祥彦1, 原 卓也1, 鈴木
彩代1, 角 秀秋2, 安東 勇介2, 石川 司朗3 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こ
ども病院 心臓血管外科, 3.福岡輝栄会病院 循環器内科） 
フォンタン循環における肝腎関連 
○大内 秀雄 （国立循環器病研究センター 小児循環器科 成人先天性心疾患） 
フォンタン循環成立後の問題に対する外科治療の成期 
○新川 武史1, 中山 祐樹1, 寶亀 亮悟1, 片桐 絢子1, 吉田 尚司1, 石戸 美妃子2, 稲井 慶2, 新
浪 博1 （1.東京女子医科大学 心臓血管外科, 2.東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心
疾患科） 
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心室破綻
○増谷 聡 （埼玉医科大学総合医療センター 小児科）
Keywords: フォンタン, 心室機能, 心不全
 
フォンタン循環は、一定の条件を満たした機能的単心室症例に対する機能的修復復術であり、チアノーゼを改善
する。この循環は、肺側心室を有さない根本的な制約の中、心拍出量・中心静脈圧（臓器うっ血）を許容内に保
つべく循環システムの統合的な調節・適応がなされて成立する。良好なフォンタン循環であっても高い後負荷に
よる後負荷不整合の傾向を有し、静脈キャパシタンスを低下させて中心静脈圧を維持する。早い心拍数に対する
機能応答は不良であり、運動時の中心静脈圧の上昇は大きく、前負荷・心拍出量は増大しにくい。こうした
フォンタン循環の年余にわたる維持は、一方で限界を有し、さまざまな破綻に直面し得る。 
近年、遠隔期生存のリスクが最も高いのが、高い中心静脈圧で高い心拍出量の集団と報告されており、二心室循
環の心不全像と特徴が大きく異なる。このことからも、拍出不全としての心室破綻は概して遠隔期フォンタン循
環の破綻の中枢ではなく、フォンタン循環により生じた諸臓器の破綻が先んじて現れるように感じられる。機
能・負荷の異常による拍出不全としての心室破綻は、 dyssynchronyや弁機能異常、今後加齢とともに増大が予想
される虚血などの病態では前面に出現し得る。本講演では、広く良好なフォンタン循環からさまざまなフォンタ
ン循環破綻までを心室から概観したい。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track1)

門脈体循環シャントを有するフォンタン循環： Failed
Fontanの一病像

○永田 弾1, 坂本 一郎2, 福岡 将治1, 石北 綾子2, 長友 雄作1, 平田 悠一郎1, 山村 健一郎1, 大賀 正一1 （1.九
州大学病院 小児科, 2.九州大学病院 循環器内科）
Keywords: フォンタン, 門脈体循環シャント, 高心拍出
 
【背景】門脈体循環シャント（ PSVS）は稀な血管奇形であるが、様々な重篤な合併症を引き起こす。 PSVSと先
天性心疾患の関連は言われているものの、フォンタン循環と PSVSの関連性についてはまだ論じられていない。今
回の研究は PSVSを有するフォンタン患者の臨床的特徴について検討することである。【対象と方法】2011年から
2019年において九州大学病院成人先天性心疾患外来でフォローアップされたフォンタン患者213例のうち、18歳以
上で心臓カテーテル検査を行った139例を対象とし、診療録から後方視的に臨床経過や各種検査（血液検査、心エ
コー、心臓カテーテル検査）所見を抽出した。【結果】139例中11例が PSVSと診断された。心臓カテーテル検査
時の年齢は中央値25 (範囲 18ー45) 歳でフォンタン手術から22 (16ー35) 年が経過していた。10例が慢性心不全
を呈しており[New York Heart Association class 2 (n = 5) and 3 (n = 5)]、経皮的末梢酸素飽和度は
87(70ー95)%であった。心臓カテーテル検査では、心係数(CI)は5.3 (2.72ー14.3) L/min/m2] 、中心静脈圧
(CVP)は18 (9ー25) mmHgであった。肺血管抵抗の上昇はなかったが、体血管抵抗は低下していた[7.08
(1.74ー18.6) Wood単位]。 CVP 15mmHgと CI 3L/min/m2を基準として4群に分類すると、 PSVSを合併した11例中
8例が高中心静脈圧(＞15mmHg)かつ高心拍出(＞3L/min/m2)の群に属しており、そのうち2例は経過中に心不全、肝
不全で死亡した。【結論】 PSVSを有するフォンタン患者は抗中心静脈圧かつ高心拍出の状態にあり、 PSVSの存
在が長期予後に悪影響を及ぼす可能性が示唆された。
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調律破綻
○宮﨑 文1,2, 土井 拓3, 芳本 潤2, 猪飼 秋夫1,4 （1.静岡県立総合病院 移行医療部成人先天性心疾患科, 2.静岡
県立こども病院 循環器科, 3.天理よろづ相談所病院 先天性心疾患センター, 4.静岡県立こども病院 心臓血管外
科）
Keywords: Fontan, 上室性頻拍, 洞機能不全
 
Fontan術後は、心房肺動脈吻合型 (AP)のみならず、心外導管型 (ECC), lateral tunnel型 (LT)でも、術後経過
年数とともに、上室性頻拍、洞機能不全の発生率が増加する。 調律破綻が Fontan循環にどのような影響を及ぼ
すか。不整脈発生後の Fontan failure累積回避率をみた報告では、頻拍発症後10年で43%, 徐脈発症後10年で
59%であった (Cardins T, et al. J Thorac Cardiovasc Surg 2016; 152: 1355-1363)。血行動態悪化が調律破綻
を引き起こすのか、調律破綻が血行動態悪化を招くのか不明であるが、調律破綻と血行動態が密接に関与してい
ることが示唆される。 では、 Fontanにおける調律破綻をいかに防ぐのか。まず、心房負荷をできるだけ減ら
す、 narrow QRS・よりよい心機能を維持する。そして上室性頻拍の既往や副伝導路が存在する場合には、できる
かぎり不整脈基質を術前に除去する。 しかし、実際は調律破綻を完全に抑制することは困難で、調律破綻が出現
した際には速やかに治療をおこなう。 Fontan循環においても、まず、解剖・血行動態を評価し状態を理解した上
で、可能な限り血行動態を改善させる努力をする。それとともに抗不整脈薬・カテーテルアブレーション・デイ
バス植込みの3つを駆使して治療する。抗不整脈薬では、陰性変力作用の強い薬剤は避け、陰性変力作用の少ない
薬剤、心筋保護作用のある薬剤を選択する。カテーテルアブレーションで完全に頻脈をコントロールするのは困
難であるが、臨床像の改善には効果的である。デバイス植込みに際しては PMの設定、特に lower rateと
atrioventricular intervalの設定は Fontan循環には重要である。 QRS幅増大例には早期に心臓再同期療法を導
入する。 TCPCにおいても調律破綻がおこりうることを認識し、よりよい Fontan循環維持のため、 up stream治
療を心がける必要がある。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track1)

蛋白漏出性胃腸症とフォンタン循環破綻
○安河内 聰 （長野県立こども病院 循環器センター）
Keywords: 蛋白漏出性胃腸症, フォンタン循環, リンパ異常
 
蛋白漏出性胃腸症（ PLE）は、フォンタン術後患者の3～12％程度に合併する消化管腔への異常な血清タンパクの
漏出による低蛋白血症として定義される重篤な疾患である。発症機転としては、1.低心拍出量、2.中心静脈圧上
昇、3.腸管循環血管抵抗上昇、4.高リンパ圧症を伴う腸管リンパシステムの異常, 5. TNFα-などのサイトカイン
による炎症、6.腸管粘膜腸管壁（基底膜）異常などがあげられている。 PLE自体は、フォンタン循環に特有の合
併症というわけではなく、収縮性心外膜炎や炎症性消化管疾患などでも発生する。今までのフォンタン循環指標
と PLEの発症に関する報告では、高 CVPによるリンパ灌流圧の上昇とリンパ管からの leakageという機序以外に
低心拍出に関連したサイトカインによる腸管リンパシステム障害と腸管壁の損傷によるリンパ漏、リンパ管の閉
塞の関連が報告されている。 腸間動脈血管抵抗の上昇に対して sildenafilが有効とする報告もある。われわれ
の14例のフォンタン術後の PLE症例でも、平均静脈圧は高くなく、心拍出量は平均2.7であった。治療について
は、1.アルブミン補充、2.γグロブリン補充（特にハイゼントラ）などの補充療法に加え、3.低心拍出と中心静脈
圧上昇に対する肺血管拡張薬、4.ヘパリン､5.サイトカインによる炎症に対するステロイド治療（プレドニン/ブ
デソニド）、6.リンパ漏等に対するリンパ管カテーテル治療､7.血行動態改善のためのカテーテル治療（コイル塞
栓、肺動脈狭窄や遺残大動脈縮窄に対するバルーン拡大）などが報告されている。 PLEを合併した Fontan術後患
者の管理は、循環のみならず全身の栄養や感染管理、ステロイドなどの副作用管理など統合的な全身管理が必要
である。
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肺循環不全と PAVF関連 Fontan循環破綻
○石川 友一1, 中野 俊秀2, 佐川 浩一1, 中村 真1, 倉岡 彩子1, 児玉 祥彦1, 原 卓也1, 鈴木 彩代1, 角 秀秋2,
安東 勇介2, 石川 司朗3 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科, 3.福岡輝栄
会病院 循環器内科）
Keywords: Fontan, 肺内シャント, 肺循環
 
肺循環は Fontan循環の特性を規定する最大要因であり、その上流である体静脈にはうっ血を、下流には低心拍出
を招来する。 Fontan循環の破綻はこの非生理機構を代償する各器官の破綻である。一態様である肺内シャント
は、 Glenn循環や下大静脈－肝静脈の還流不均衡な Fontan循環に好発し、小児では肝静脈血流を肺循環に組み込
むことで改善する。しかし、 Fontan術後中遠隔期に不可逆的な重度低酸素血症を惹起する肺内シャントは肝静脈
血流入にもかかわらず進行し、また、成人 Fontan症例では肝静脈還流不均衡を是正しても改善しないとの報告も
ある。現在までの知見から少なくとも Glenn循環において肺内シャント発症に肝臓が関与していることは確定的
で、 FALDが経年進行する Fontan循環においても関与が疑われる。他方、肝臓が関与する肺循環疾患として肝肺
症候群(HPS)、門脈肺高血圧（ PoPH）が知られている。前者は肝疾患、低酸素血症（ AaDO2開大）、肺内血管拡
張（≒肺内シャント）三者の存在を診断基準とし、後者は肝疾患の有無にかかわらず門脈圧亢進に伴う肺高血圧
症を指す。これらの臨床像は Fontan循環と重なる部分も多い。 HPSでは NOS発現亢進に伴う肺毛細血管拡張と
VEGFを介した血管新生が主病因と目され、 PoPHでは肝由来物質による肺血管収縮および内膜・中膜の増生が病因
と疑われている。 Fontan術後剖検例の肺血管に認められる中膜菲薄化と内膜増生は非拍動流による内皮機能障害
パターンと捉えられており、 HPS, PoPHの病態とは乖離して見えるが、 Failing Fontanでは NOSや ET1,ETRの過
剰発現が示されており、根底に同様の発症要因を包含する可能性も否定はできない。びまん性肺内シャントは経
年的に進展し低酸素血症から Fontan術後予後を増悪させることが示唆されている。さまざまな病因候補を念頭に
置いた知見の集積から有効な予防・治療に結びつける努力が必須である。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track1)

フォンタン循環における肝腎関連
○大内 秀雄 （国立循環器病研究センター 小児循環器科 成人先天性心疾患）
Keywords: フォンタン, 肝臓, 腎臓
 
フォンタン循環は肺循環を支える肺心室欠如がもたらす高い体静脈圧、低い心拍出量と軽度低酸素血症によって
特徴付けられ特異的な右心不全病態である。この病態は慢性的な多臓器うっ血と低灌流がそれら臓器の機能不全
に至ることがこれら患者の長期予後不良の原因と一つとされている。これら臓器の中で肝腎は各々の特有な機能
に加え、それら機能障害は心血管系機能異常にも関与し循環維持にも重大な影響を及ぼし、やがて循環破綻につ
ながることが明らかとなりつつある。右心不全に伴ううっ血腎は心腎連関症候群の中心的な病態の一つであ
り、体液調整を含めた腎機能に悪影響することが知られている。一方、右心不全におけるうっ血肝に伴う肝機能
異常はやがて肝硬変心筋症と呼ばれる難治性な病態に関連することが知られている。フォンタン循環は右心不全
の典型であり、この循環に伴う遠隔期合併症としてフォンタン循環関連肝臓病（ FALD）は、心機能不全、不整脈
や血栓症と並んで極めて重要な病態として認識されている。 FALDの明確な定義は定まっていないが、その初期の
うっ血から潜在的な線維化進行による肝硬変、更には肝臓癌など多くの病態を含むと考えられる。今回はフォン
タン術後患者の病態を多臓器障害の観点、特に心肝腎連関の観点から考察したい。
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フォンタン循環成立後の問題に対する外科治療の成期
○新川 武史1, 中山 祐樹1, 寶亀 亮悟1, 片桐 絢子1, 吉田 尚司1, 石戸 美妃子2, 稲井 慶2, 新浪 博1 （1.東京女
子医科大学 心臓血管外科, 2.東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科）
Keywords: フォンタン循環, 再手術, 単心室
 
【背景】機能的単身室症に対する段階的フォンタン手術の治療成績がますます向上する中で、フォンタン循環成
立後に発生した新たな血行動態上の問題に対して再手術を要する患者はより増加している。しかしフォンタン循
環成立後の再手術に対しては、複数回の手術歴がある事、長期成績が不明な事などから躊躇される事があ
る。【方法】フォンタン循環成立後の再手術の成績を明らかにするために、直近15年間（2004年から現在ま
で）に東京女子医科大学にてフォンタン術後の再手術（フォンタン手術直後の開窓術やペースメーカー植込み術
などを除く）を行った患者を対象に後方視的研究を行った。【結果】フォンタン循環確立後の再手術を105人に対
し107回実施。フォンタン再手術時年齢は24.9(4.0-45.9)歳で体重は50.6(12.7-75)kg。フォンタン循環確立から
再手術までの期間は18.1(0.2-36.6)年。再手術の内訳は、 TCPCコンバージョン単独が72例(67%)、 TCPCコン
バージョンと弁手術(形成、置換、閉鎖など)の複合手術が16例(15%)、弁単独手術が13例(12%)、その他（弁下狭
窄切除、上行大動脈置換、血栓摘出など）が6例(6%)。人工心肺時間は180(58-424)分、大動脈遮断時間は93(0-
256)分で、抹消動静脈からのカニュレーションを37例(35%)で要した。新たなペースメーカーの植込みが42例
(39%)で行われた。 ICU退室は術後5(1-72)日で、退院は術後31(3-153)日であった。早期死亡は9例(8.4%:全て
2011年以前の症例)。平均5.2(0-16.2)年の追跡期間で、遠隔期死亡は1例。ペースメーカー電池交換などを除いた
再手術を5例（弁下狭窄再切除1例、再弁置換1例、大腿動脈瘤修復1例、 fenestration作成1例、 CRT-P植込み
1例）で要した。【結論】フォンタン循環確立後の再手術は、高い抹消動静脈カニュレーション率や長い人工心肺
時間などリスクが高い手術と思われるが、比較的安全に実施できている。今後さらなる長期予後の検討が必要と
思われる。
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優秀演題 | フォンタン循環

優秀演題09（ III-OEP09） 
フォンタン循環破綻
座長:大内 秀雄（国立循環器病研究センター 小児循環器科成人先天性心疾患科） 
座長:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Tue. Nov 24, 2020 10:30 AM - 11:00 AM  Track1
 

 
Fontan術適応患者における横隔神経麻痺合併が遠隔期の血行動態に与え
る影響 
○井上 聡1, 梶山 葉1, 遠藤 康裕1, 竹下 直樹1, 森下 祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川
由美1, 池田 和幸1, 糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科
大学 小児心臓血管外科） 
Fontan-associated liver diseaseは術後早期から始まっている－
フォンタン周術期の低心拍出と中心静脈圧上昇の関与－ 
○中島 公子1, 関 満2, 畠山 信逸3, 新井 修平1, 浅見 雄司1, 池田 健太郎1, 下山 伸哉1, 岡
徳彦4, 小林 富男1 （1.群馬県立小児医療センター 小児循環器科, 2.自治医科大学 小児科,
3.群馬県立小児医療センター 放射線科, 4.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科） 
フォンタン術後プラスチック気管支炎6例の臨床像 
○小永井 奈緒1,3, 大内 秀雄1, 三宅 啓1, 帆足 孝也2, 市川 肇2, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器
病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 小児心臓外科, 3.熊本大学
大学院 医学教育部 循環器先進医療学分野） 



[III-OEP09-1]

[III-OEP09-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

(Tue. Nov 24, 2020 10:30 AM - 11:00 AM  Track1)

Fontan術適応患者における横隔神経麻痺合併が遠隔期の血
行動態に与える影響

○井上 聡1, 梶山 葉1, 遠藤 康裕1, 竹下 直樹1, 森下 祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田 和幸1,
糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
Keywords: Fontan循環, 横隔神経麻痺, 体肺動脈側副血管
 
【背景】 Fontan手術の適応となる血行動態において, 横隔神経麻痺 (PNP) 合併が Fontan循環不全の危険因子と
なることが報告されている. 今回我々は Fontan術前の横隔神経麻痺合併が遠隔期の血行動態に与える影響につい
て検討した.【対象・方法】2000年1月から2009年12月までの9年間に当院で Fontan手術を行った74例のうち, 術
後10年以降に当院で心臓カテーテル検査を評価し得た35例を対象とし, 横隔神経麻痺合併の有無, 体肺動脈側副
血管 (APCAs) に対して塞栓を行った coil数, 平均肺動脈圧 (PAp) を比較した. Fontan術後に片側の肺動脈が閉
塞した2例は除外した. 【結果】検討を行った33例は男女比は0.73で, 右室型単心室9例, 左室型単心室15例, 2心
室で心室内修復術困難な症例が9例であった. 術式については一期的 Fontan術が1例, fenestrated Fontan術が
1例であった. Fontan術実施月齢の中央値は27か月 (16-67か月), カテーテル実施年齢の中央値は12歳 (10-20歳)
であった. PNP合併例は9例 (25.7%) で 右側麻痺が7例, 左側麻痺が2例, 両側麻痺例はなく, 気管切開となった
症例もなかった. PNP合併例では左 PNP合併で麻痺から自然回復した1例を除き, 8例で横隔膜縫縮術が行われた.
また Fontan術後遠隔期に coilを追加した症例はなかった. 現在までに PLEを発症した症例はなく, 1例はカ
テーテル実施以降に鋳型気管支炎のため死亡した (PNP非合併例). PNP合併例の PAp (中央値 15mmHg (11-20))
は非合併例の PAp (12mmHg (6-16)) に比較して有意に高値で (p=0.026), APCAs塞栓に要した coil数も多い傾向
にあった (PNP非合併例の中央値6個に対し合併例14個) が有意差は認めなかった. また PNP例では健側 (0個 (0-
7))に比べ患側 (7個 (0-21)) に有意に多い coil塞栓を必要とした (p=0.030). 【結論】 PNPは患側の APCAsを
増加させ, 遠隔期の PApを上昇させうる.
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 10:30 AM - 11:00 AM  Track1)

Fontan-associated liver diseaseは術後早期から始まって
いる－フォンタン周術期の低心拍出と中心静脈圧上昇の関
与－

○中島 公子1, 関 満2, 畠山 信逸3, 新井 修平1, 浅見 雄司1, 池田 健太郎1, 下山 伸哉1, 岡 徳彦4, 小林 富男1

（1.群馬県立小児医療センター 小児循環器科, 2.自治医科大学 小児科, 3.群馬県立小児医療センター 放射線
科, 4.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科）
Keywords: FALD, Fontan, MRI
 
【背景】 Fontan-associated liver disease(FALD)の病態は不明な点が多い. 我々は肝細胞特異性 MRI造影剤
(Gd-EOB-DTPA)を用いた造影 MRI検査(EOB-MRI)で, Fontan術後1年の早期から肝障害を検出可能であると報告し
た. 術後早期の肝障害は Fontan周術期の要因が影響している可能性がある. 
【目的】 EOB-MRIで認める Fontan術後早期肝障害へ寄与する周術期因子を明らかにすること. 
【方法】単施設後方視的観察研究. 対象は2012年から2017年に Fontan術後1年時点で EOB-MRIを施行した37例.
肝障害の程度は EOB-MRI肝細胞相での肝実質造影低下範囲により, Grade 1(normal), Grade 2(segmental),
Grade 3(regional), Grade 4(diffuse)と定義した. 重症度を軽症群(Grade1 or 2), 中等症群(Grade 3), 重症群
(Grade 4)の3群に分け, この重症度に寄与する周術期因子を傾向検定を用いて検討した. 検討項目は Fontan手術
時年齢, ICU入室日数, 人工心肺時間, Fontan術式, 周術期肝機能, 周術期血行動態指標(CVP, mABP, CI, 及び
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catecholamine index;いずれも術後5日間の平均値)とした. 
【結果】 MRI撮影時年齢は平均3.5±1.0歳. 軽症群9例, 中等症群14例, 重症群14例で, 22例で開窓 Fontan手術が
施行. 手術時年齢, ICU入室日数, 人工心肺時間, 術式, mABP, catecholamine indexと重症度において有意な関
係は認めなかった. 重症度と関連した項目は, 周術期の最大 ALT値 (軽症群から順に, 中央値24[IQR19,82],
61[25,560], 514[39,1516] U/L; P=0.028), CVP (11[10,12], 12[11,13], 15[11,16] mmHg; P=0.008), CI
(4.8[4.1,5.4], 3.8[3.6,4.6], 3.6[3.1,4.2] L/min/m2, P=0.013)であった. 
【結語】 EOB-MRIで認める術後早期の肝障害は Fontan周術期の CVP上昇と CI低下の影響を受けていた. 周術期
に血行動態が不良であった症例は術後早期から肝障害が高度であり, FALD進行のリスクが高いことが考えられ,
注意深くフォローアップする必要がある.
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 10:30 AM - 11:00 AM  Track1)

フォンタン術後プラスチック気管支炎6例の臨床像
○小永井 奈緒1,3, 大内 秀雄1, 三宅 啓1, 帆足 孝也2, 市川 肇2, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究センター 小
児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 小児心臓外科, 3.熊本大学大学院 医学教育部 循環器先進医療学分
野）
Keywords: プラスチック気管支炎, フォンタン手術, フォンタン術後合併症
 
【背景】鋳型気管支炎 (plastic bronchitis; PB) はフォンタン術後に発症する稀な合併症であり、その臨床像
は不明な点が多い。【目的】フォンタン術後 PB合併患者の臨床像を調べること。【方法】1979年10月から2019年
10月の間に当院でフォンタン手術を受けた患者500例について後方視的に観察し、 PB合併例を抽出して患者背景
を調べた。血液検査値と血行動態指標について、 PB発症前後の値を比較検討した。【結果】500例中6例 (男性
4例、女性2例) (1.2％) が PBを発症した。基礎心疾患は単心室 3例、両大血管右室起始 2例、エプスタイン病
1例で、主心室は右室型 4例、左室型 ２例、フォンタン術式は心房内導管法 2例、心外導管法 4例で
あった。フォンタン手術到達年齢は中央値 1.5 歳 (範囲 1.1-3.6歳)、 PB発症時年齢 6.2 歳 (2.4-
8.3歳)、フォンタン手術から PB発症までの期間 4.0 年 (1.1-6.5 年) であった。1例 (17％) は気管支閉塞のた
め心肺蘇生、人工呼吸器管理が必要であった。5例 (83％) でステロイド吸入治療が行われ、3例 (50％) でカ
テーテルインターベンション（体肺側副血管塞栓術 2例、上大静脈狭窄へのバルーン拡大術 1例） が行われ
た。蛋白漏出性胃腸症合併例はなく、いずれの症例も PB発症前 NYHA機能分類 Iまたは IIであった。 PBによる
死亡例はなかった。3例 (50%) が退院後に PBを再発し、このうち２例に気管支喘息の既往があった。 PB発症前
安定期 (中央値 1.8年前) と PB発症後安定期 (1.3年後) では、中心静脈圧、肺動脈楔入圧、心拍出係数、動脈
血酸素飽和度、 BNP、 ANPいずれも有意な変化は見られなかった。【結論】フォンタン術後患者の1.2％に PBを
合併し、発症時期はフォンタン術後比較的早期であった。６例中１例は人工呼吸器管理が必要であったが、 PBに
よる死亡例はなかった。 PB発症前後安定期で比較すると心不全マーカーや血行動態学的指標に有意な変化は見ら
れなかった。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー14（ III-LS14） 
人工心肺の歴史と低侵襲化
座長:山岸 正明（京都府立医科大学 小児心臓血管外科） 
スポンサード:テルモ株式会社
Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track1
 

 
人工心肺の歴史と低侵襲化 
○小出 昌秋 （聖隷浜松病院 心臓血管外科） 
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(Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track1)

人工心肺の歴史と低侵襲化
○小出 昌秋 （聖隷浜松病院 心臓血管外科）
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特別企画

特別企画（ III-SP） 
COVID-19について今語れること
座長:稲井 慶（東京女子医科大学心臓病センター 循環器小児・成人先天性心疾患科） 
座長:藤井 隆成（昭和大学病院 小児循環器 成人先天性心疾患センター）
Tue. Nov 24, 2020 12:40 PM - 2:40 PM  Track1
 

 
COVID-19 感染―世界の動向とこれから 
○二木 芳人 （昭和大学医学部 内科学講座 臨床感染症学部門） 
COVID-19 感染- 循環器内科医が知っておきたいこと 
○水野 篤1,2,3 （1.聖路加国際病院 循環器内科, 2.ペンシルバニア大学 ナッジユニット, 3.ペン
シルバニア大学 レオナルドデイビスインスティテュート） 
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(Tue. Nov 24, 2020 12:40 PM - 2:40 PM  Track1)

COVID-19 感染―世界の動向とこれから
○二木 芳人 （昭和大学医学部 内科学講座 臨床感染症学部門）
 
2020年10月15日現在、世界における COVID-19感染症はまだまだパンデミック真っ只中にあり、連日30万人を上回
る新規感染者が報告されつつある。特に欧州各国では、夏季休暇での人の動きの活発化、並びに様々な経済活性
化策の実施に伴い、第2波とも呼ぶべき感染拡大が9月以降顕著である。一方我が国では、感染状況は小康状態に
あり、連日全国で600人前後の新規感染者が報告されるものの、現時点で重症者数や死亡者数が急増する気配は無
く、政府による経済活性化策も相次いで実行されつつある。ただし、我が国も含めてこれから秋・冬の感染症
シーズンを迎えようとしている北半球の各国では、 COVID-19感染症のさらなる拡大が懸念されている。また、一
部には冬季の季節性インフルエンザとの同時流行を懸念する声もあり、その場合、医療現場における混乱は想像
を絶するものともなりかねないので、今からの周到な準備を整えることが求められるであろう。さて、 COVID-
19感染症との戦いもすでに10か月以上となり、当初、謎多き感染症であった本症も、まだまだ謎の部分はあるも
のの、いくつかの点が解明され明らかになっている。例えば、感染経路・様式や感染時の病態、重症化のリスク
因子などであり、それに基づき予防のあり方、患者マネージメントなどは格段の進歩を得ており、我が国での第
2波での患者予後の大きな改善にもその成果は見て取れる。ただ、 COVID-19への感染免疫の獲得、速やかな遺伝
子変異とウィルス特性の変化、後遺症の有無や種類など、残された課題はまだいくつもあり、ワクチンや治療薬
の開発もまだまだ楽観視はできず、今後 COVID-19との戦いは長期戦となると考えられる。本講演では、世界と我
が国の現状を比較・検証し、我々の対応のあり方を考えながら、今後の COVID-19感染症の行きつくところを
窺ってみたい。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 12:40 PM - 2:40 PM  Track1)

COVID-19 感染- 循環器内科医が知っておきたいこと
○水野 篤1,2,3 （1.聖路加国際病院 循環器内科, 2.ペンシルバニア大学 ナッジユニット, 3.ペンシルバニア大学
レオナルドデイビスインスティテュート）
Keywords: COVID-19, 循環器, 臨床研究
 
現在、私は米国におりますがこの4月からの COVID-19 特命チームにも参画させていただいた経験や、米国で行わ
れていた循環器診療と COVID-19 の関係、そして今後の展望について主要文献と合わせて主に臨床研究の観点か
らお話させていただけたらと思います。
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パネルディスカッション | 次世代育成

パネルディスカッション09（ III-PD09） 
次世代育成プロジェクト4　「次世代育成のための制度設計における解決す
べき課題」
座長:安河内 聰（長野県立こども病院循環器センター） 
座長:芳村 直樹（富山大学医学部 第1外科）
Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track1
 

 
【基調講演】集約化の制度設計：「患者と医師の安全、医療の継続
性」を実現するために 
○芳村 直樹1,2, 鮎澤 衛1, 犬塚 亮1, 笠原 真悟1, 櫻井 寛久1, 白石 修一1, 平野 暁教1, 平松
祐司1, 山岸 敬幸1, 坂本 喜三郎1, 平田 康隆3 （1.日本小児循環器学会 次世代育成委員会,
2.富山大学 医学部 第1外科, 3.東京大学 医学部 心臓外科） 
次世代育成制度の構築ー行政との交渉上の課題について 
○坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院） 
小児心臓外科医の育成(内科系専門医制度の立場から） 
○土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター） 
ベトナムでの小児心臓血管外科臨床研修プログラム樹立に向けて-JICAプ
ロジェクトで確立した人事交流を通して- 
○笠原 真悟1, 小谷 恭弘1, 新井 禎彦2, 佐野 俊二3 （1.岡山大学 心臓血管外科, 2.旭川荘療
育・医療センター, 3.カルフォルニア大学サンフランシスコ校心臓血管外科） 
マレーシアでの小児心臓外科臨床研修の経験 
○立石 篤史 （広島市民病院 心臓血管外科） 
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(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track1)

【基調講演】集約化の制度設計：「患者と医師の安全、医療
の継続性」を実現するために

○芳村 直樹1,2, 鮎澤 衛1, 犬塚 亮1, 笠原 真悟1, 櫻井 寛久1, 白石 修一1, 平野 暁教1, 平松 祐司1, 山岸 敬幸1

, 坂本 喜三郎1, 平田 康隆3 （1.日本小児循環器学会 次世代育成委員会, 2.富山大学 医学部 第1外科, 3.東京
大学 医学部 心臓外科）
Keywords: 次世代育成, 集約化, 働き方改革
 
過去3回のシンポジウムにおいて次世代育成に関する議論が深まるなか、「新生児期から成人期まで長期に渡り継
続的に、質の高い医療を提供する為には、切れ目のない次世代育成が必要であり、その為には施設の集約化を目
指す必要がある。」との結論に至った。アンケート調査結果から、小児心臓外科医の労働環境や外科医1人あたり
の手術症例数には「施設によって大きなバラツキがある」ということが確認された。小規模施設では医療者の勤
務時間は長く、当直回数も多く、しかも経験症例数は少ない。働き方改革が進む中、現状の勤務時間を継続する
ことは認められず、逆に働き方改革に則って勤務時間を減少させて、現在の小児循環器医療の質を維持すること
は絶対に不可能である。「医療の質」を維持しながら「働き方改革」と「次世代育成」を実現させるための制度
設計を考えてみる。手術に参加する外科医:3名、病棟と外来の当番医:1～2名、当直医は翌日帰宅しなければなら
ないと考えると小児心臓外科医は5～6名(指導医2名、専門医2名、専攻医1～2名)のチーム編成となる。通常その
2倍の小児循環器科医が勤務し、小児集中治療医、麻酔科医、臨床工学技士等のコメディカルスタッフからなる
チームが必要となる。このチームが効率よく機能するためには年間手術症例数200例以上(平日1日1例以上)の施設
を目指すことになる。わが国の年間先天性心疾患症例数が約9000例であることを考えると目標とする施設数は
40～50施設となる。 NCDデータベースによると、わが国では120施設で先天性心疾患手術が行われており、年間手
術症例数50例以下の施設が全体の59％を占めている。現実は「集約化とは程遠い状況」である。「先天性心疾患
手術を行う施設の集約化」を進めていくために解決すべき問題点は多い。しかし、「医療者の安全と次世代育
成」、「患者さん達への質の高い医療の提供」を実現するために学会として大きく舵を切っていく必要がある。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track1)

次世代育成制度の構築ー行政との交渉上の課題について
○坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院）
 
「事象１」日本は、急激な少子化と(高齢者/働き手)比率の増加を伴う人口減少社会（税収は減、社会保障費比率
は増）に直面している。少子化については、1980年代に2800万人だった15歳以下人口が、今年2020年は1456万人
と約半分、10年後はさらに250万人減り1203万人と予想され、小児医療関係者にとっては勿論、日本にとっても極
めて重要な問題である。が、小児関係医療・福祉費は5%前後と小さく、圧倒的な比率を占める高齢者対策に追わ
れ、２時間の地域医療構想会議でも小児の話題は５分未満という現実がある。「事象２」2年前、厚労省の事務官
に「人口100万人あたりの小児心臓血管外科手術は約70件（成人は約1000件）で、医療の質、働き方改革、次世代
育成も担いながら継続性を担保できる規模は年間200件と考えており人口300万が必要である。現状は９割弱が
200件未満の施設で過剰労働環境にあり、小児心臓外科医は絶滅危惧種である」ことを説明し、「学会として
は、まずは集約対象となる小―中施設に勤務する小児心臓外科医の双方向手術支援体制を構築し、混乱を回避し
ながら段階的に集約化を実現することを目指している。少子化が進むなかで絶やしてはならない小規模高度医療
を維持するためのパイロットスタデイとして財政支援をお願いできないか」と相談したところ、「公的資金・税
金を投入するので、公益性とその説明責任（小児心臓外科を選択することが、なぜ公益に資するのか）」を求め
られた。「考察」日本小児循環器学会は“小児循環器学”を通して社会に貢献する目的で認定された特定非営利活
動法人であり、エキスパート集団として行政に当学会が関連する政策を提案する権利と義務がある。そのうえ
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で、公的資金の投入を要請するにあたっては、公益性とその説明責任に熟慮が必要と考える。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track1)

小児心臓外科医の育成(内科系専門医制度の立場から）
○土井 庄三郎 （国立病院機構 災害医療センター）
Keywords: 施設の集約化, 周術期管理のワーク・シェアリング, 小児心臓外科医の本気度
 
わが国では、第三者機関(日本専門医機構)による新専門医制度は、19の基本領域で始まっているものの、小児循
環器専門医などのサブスペシャルティ（サブスペ）領域では、依然として「各学会が認定した専門医」制度が継
続されている。学会認定専門医の問題点は、各専門医間の「質と量」の大きな偏りの存在と、類似の専門医乱立
による違いの不透明さであり、一般人にもわかりやすい公平で公正な「専門医」認定を、第三者機関に委ねるこ
ととなった。日本専門医機構内に種々の問題が指摘され、厚労省が新専門医制度を操り始めたこともあり、サブ
スペ領域での新制度開始は大幅に遅れている。現在、基本領域を「小児科専門医」とするサブスペ専門医とし
て、小児循環器のほか、小児神経、周産期（新生児）と小児血液の4領域が先行開始予定であったが、 Pandemic
COVID-19の影響もあり開始時期は更に遅れる予定である。 「小児心臓外科医の育成」が学会内でも大きな問題と
して取り上げられ、小児循環器医師にとっても喫緊の重要課題として認識されている。小児心臓手術を施行する
施設の集約化は、若い小児心臓外科医の研修の質の担保、手術成績の向上、医師の働き方改革や、診療報酬の観
点からも推奨される方策と考えられる。周術期管理に関しては外科医師の関与は必須ではあるが、小児循環器医
師の外科/集中治療ローテーションによるタスクシフト／ワークシェアリングは、外科医師の負担軽減だけでな
く、小児循環器医師の臨床経験にもなる良策と考える。 大切なポイントは幾つかあるが、一番は「小児心臓外科
医の本気度」であり、ほかに集約化基準の作成 、患者分散の実態統計把握 、医療施設の規模把握 、行政との連
携 、患者理解の促進の試み 、小児心臓外科医のコンセンサス・ 必要数・適材適所・トップのガバナンスと 小
児循環器医師の一体となった支援などがポイントと考えられる。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track1)

ベトナムでの小児心臓血管外科臨床研修プログラム樹立に向
けて-JICAプロジェクトで確立した人事交流を通して-

○笠原 真悟1, 小谷 恭弘1, 新井 禎彦2, 佐野 俊二3 （1.岡山大学 心臓血管外科, 2.旭川荘療育・医療センター,
3.カルフォルニア大学サンフランシスコ校心臓血管外科）
Keywords: 若手育成, 小児心臓血管外科, ベトナム
 
（緒言）外科医の若手育成に関して、様々な取り組みが示されている。しかしながら小児心臓血管外科領域にお
いては、喫緊の問題にもかかわらず、施設の集約化や出生数の減少などの社会的な要因もあり、解決への道が閉
ざされている。小児心臓血管外科医が国内で十分に研修する機会を与えられていないのも事実であり、優秀な外
科医を国内だけで育成することは困難であると考える。（目的）岡山大学心臓血管外科で JICAプロジェクトを通
して、ベトナムでの小児心臓血管外科臨床研修プログラム樹立を考えたい。（方法）2016年9月から岡山大学心臓
血管外科は、先天性心疾患外科治療のベトナム人医療スタッフによる自立的人材育成体制の確立のために、草の
根パートナー型医療支援を行ってきた。これは実際に現地で手術をするのではなく、以下の方法を実践するもの
であった。1.日本人医療スタッフがベトナムの基幹病院において複雑心疾患外科治療に関する集中講義を実施す
る。2. 基幹病院のベトナム人医療スタッフを岡山大学病院へ受け入れ、研修を実施する。3. 集中講義コースや
日本研修を受けた医療スタッフの技術や指導力の向上度をモニタリングする。（結果）ベトナムでは、年間1万人
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以上の先天性心疾患の患者が生まれていると推定されているが、手術数は年間3600件に留まっている。我々のプ
ロジェクトで、3年間に48名の医療スタッフが当院で研修し、その研修評価のために4回、延11名の当院医療ス
タッフが現地の訪問を行った。その結果、一つの基幹病院であるハノイ小児病院での年間手術数は1300例を超
え、死亡率も3％台に留まっている。我々との交流を通じて、自立的人材育成とともに自国の教育体制が確立し
た。（結語と将来展望）ベトナムとのプロジェクトで教育体制が整い、十分な手術症例の中で若手教育の可能性
の道が開けたと考える。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track1)

マレーシアでの小児心臓外科臨床研修の経験
○立石 篤史 （広島市民病院 心臓血管外科）
Keywords: 小児心臓血管外科, 東南アジア, 研修
 
マレーシアは、東南アジアに位置し、マレー半島南部及びボルネオ島北部からなる、イギリス連邦加盟国のひと
つ。人口の６割をマレー系、３割を華人系、１割をインド系が居住する、人口3200万人ほどの国です。平均寿命
は75.8歳で、出生数は53万人を超え、少子化の日本（86万：19年）とは対照的でした。首都のクアラルンプール
に位置する、 National Heart Instituteに約二年間在籍しました。年間手術数は4000をこえ、小児心臓手術は年
間1200-1400例ほどでした。小児を担当する Consultant Surgeonは３名しかおらず、手術待ちも多いため、執刀
の機会も多く、楽しい研修でした。温暖な気候、マレー・中華・インド料理に加え多種多様な多国籍の料理、年
中取れる様々な果物、のんびりとした国民性、すべてとても居心地のいい国でした。当時の経験をご報告いたし
ます。リタイア後の移住含め、興味のある方に参考になれば幸いです。
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閉会式

閉会式（ III-CC）
Tue. Nov 24, 2020 5:50 PM - 6:10 PM  Track1
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会長要望セッション

会長要望セッション04（ III-YB04） 
MAPCAに対する内科的、外科的治療戦
座長:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
座長:馬場 健児（岡山大学IVRセンター 小児循環器）
Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track2
 

 
内科的管理による予後改善はどこまで可能か： PA,MAPCAsに対するカ
テーテル検査・治療及び肺高血圧管理の留意点 
○中川 直美1, 鎌田 政博1, 石口 由希子1, 森藤 祐次1, 岡本 健吾1, 川田 典子1, 土橋 智弥1,
久持 邦和2, 立石 篤史2 （1.広島市立広島市民病院 循環器小児科, 2.広島市立広島市民病院
心臓血管外科） 
主要体肺側副血行路（ MAPCAs）に対する外科治療（ SI）とカテーテル
インターベンション(CI)のコラボレーション戦略 
○葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1, 多喜 萌1, 戸田 紘一1, 連 翔太1, 小島 拓朗1, 住友 直方1, 鈴木
孝明2, 保土田 健太郎2, 枡岡 歩2 （1.埼玉医科大学国際医療センター小児心臓科, 2.埼玉医科
大学国際医療センター小児心臓外科） 
主要体肺側副血行路を合併したファロー四徴症の修復手術後における肺
高血圧症のリスク因子 
○林 泰佑, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 小野 博 （国立成育医療研究センター 循環器科） 
主要体肺動脈側副血行路に対する術中 flow studyの有用性 
○渡辺 謙太郎, 猪飼 秋夫, 石道 基典, 伊藤 弘毅, 廣瀬 圭一, 坂本 喜三郎 （静岡県立こど
も病院 心臓血管外科） 
PA VSD MAPCAに対する pulmonary rehabilitation 
○櫻井 寛久, 櫻井 一, 野中 利通, 小坂井 基史, 村上 優, 鎌田 真弓, 大橋 直樹, 西川 浩,
吉田 修一郎, 吉井 公裕, 佐藤 純 （中京病院 こどもハートセンター） 
中心肺動脈高度低形成を伴う PA/VSD/MAPCAに対する治療戦略および遠隔
期成績 
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学
小児医療センター 小児心臓血管外科） 
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(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track2)

内科的管理による予後改善はどこまで可能か： PA,MAPCAsに
対するカテーテル検査・治療及び肺高血圧管理の留意点

○中川 直美1, 鎌田 政博1, 石口 由希子1, 森藤 祐次1, 岡本 健吾1, 川田 典子1, 土橋 智弥1, 久持 邦和2, 立石
篤史2 （1.広島市立広島市民病院 循環器小児科, 2.広島市立広島市民病院 心臓血管外科）
Keywords: 肺動脈閉鎖, MAPCAs, カテーテル治療
 
【緒言】 MAPCAsは肺動脈の多発性狭窄,区域性肺高血圧,右心不全など生涯,多岐にわたる問題がある.【目的】長
期予後改善に必要な留意点の探求.【対象】2000年以降の19例.最終年齢0.2-18.6(5.8)歳.【方法】1.基礎疾患.
2.Rastelli手術(R術)段階的 or一期的. 3.R術前 Cath検査数. 4.R術前 Intervention(Int.). 5.R術後 Int. 6.肺
高血圧治療と効果について後方視的に検討.【結果】1.基礎疾患;なし9,del22q11.2 8,Cantrell1,多発奇形1. 2.
R術施行14例中段階的13,一期的1. 3.R術前 cath検査2-7回(中央値4),肺内交通確認の balloon閉鎖+選択造影6回
4.R術前 Int.25回:BTS-branch PS形成17 (合併症;Native PA裂,tamponade1,保存的治療),閉塞 BTS再疎通4(成功
2),高肺血流軽減目的の Dual supply閉塞4(coil;3,AVP4;1) 5.R術後 Int.32: branch PS 28 (合併症;肺出血
1,Native PA裂,高耐圧 balloon,保存的治療), MinorAPCA coil閉塞2(喀血),Conduit 4(10-
11.9歳);RVP/LVP=0.77→0.61有意に改善. 6.肺高血圧治療10;エンドセリン拮抗薬単剤4,PDE5阻害薬4,2剤併用3.
7例は両側＜25mmHgに改善.【考察】 balloon閉鎖+選択造影は,手技は煩雑だが CT等では不明瞭な交通を明らかに
し,UFの必要性のみでなく高肺血流制限目的の閉塞に際して Dual supplyを証明する重要な手段である. MAPCAsで
は Native部分にも狭窄が生じ硬い病変であるため高耐圧 balloonも必要だが破裂のリスクに注意を要する.末梢
性狭窄は R術後の進行も稀ではないがエコーの直接所見,RV圧上昇が出るとは限らず,かつ血流の不均衡は肺高血
圧の悪化要素にもなるため肺血流シンチ,CT,血管造影を併用し時機を逸さず介入する必要がある.BTS閉塞4例
(11.8%)は当院の MAPCAs除く BTS閉塞率2.9%に比して高率であり高肺血管抵抗の関与が考えられ,かつ単供給源で
ない場合は気付きにくいことに注意を要する.肺高血圧治療も一定の効果は示しており,選択の幅も広がっている
ことから strategyを構築する必要がある.
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track2)

主要体肺側副血行路（ MAPCAs）に対する外科治療（ SI）と
カテーテルインターベンション(CI)のコラボレーション戦略

○葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1, 多喜 萌1, 戸田 紘一1, 連 翔太1, 小島 拓朗1, 住友 直方1, 鈴木 孝明2, 保土田 健太
郎2, 枡岡 歩2 （1.埼玉医科大学国際医療センター小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療センター小児心臓外科）
Keywords: MAPCAs, カテーテルインターベンション, 肺血管統合術
 
【背景】良好な肺循環を確立するためには MAPCAsの成長が必須であり，そのための SI， CIコラボレーションは
重要である．【目的】 MAPCAs合併肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損（ PAVSD）に対する CIの役割，展望について考察
する。【対象】2008-2019年に当院で加療を行った MAPCAs合併 PAVSD 8例．フォローアップ期間は，(mean,
range) (8.4, 1.1-14.3 年）．出生体重(2753, 2511-3211 g）．22q11.2 欠失症候群4例（50%）．中心肺動脈あ
り5例（62％）．【臨床経過】肺血管統合術（ UF）前に行った palliation 4例 (50%, 体肺動脈シャント1例, 右
室肺動脈シャント1例，ステント留置1例，肺動脈絞扼術1例 )． UF時の体重, 月齢（6.3, 2.5-9.5 kg, 8.0, 3-
16ヵ月）．6ヶ月未満の UF 2例（25%, いずれも中心肺動脈あり高肺血流）．ラステリ術到達率，月齢（89%,
20.7, 16-24ヵ月）．ラステリ術後収縮期右室圧，平均肺動脈圧（40, 33-49, 11.8, 8-17 mmHg）．【 CI】・
UF前 MAPCAステント留置1例2手技， MAPCAバルーン拡張2例5手技．・ UF後肺動脈ステント留置1例1手技，肺動脈
バルーン拡張7例12手技．・ラステリ術後肺動脈バルーン拡張5例8手技．【考察】・ MAPCAsの成長が良好であれ
ば早期の UFは可能．一方で MAPCAsの成長が不十分な例に対しては積極的に SI， CIを行うべき．・ UF前
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MAPCAsステント留置は低侵襲かつ有効な新しい治療と考えられる．また閉塞傾向の MAPCAの rescueになる可能性
がある．・ UF後，ラステリ後の CIによる肺動脈リハビリテーションは必須である．ほとんどはステント留置を
必要とせず，バルーン拡張のみで良好な肺循環を維持することができる．【結語】 MAPCAsの形態，走行はまちま
ちであるため，標準的な UF時期を決めることは難しい．良い UFを行うための最適な CIの手段， SIとのタイミ
ングを決定していくことが，ラステリ後の予後を良くする最善の戦略であると考えられる．
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track2)

主要体肺側副血行路を合併したファロー四徴症の修復手術後
における肺高血圧症のリスク因子

○林 泰佑, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 小野 博 （国立成育医療研究センター 循環器科）
Keywords: 主要体肺側副血行路, 肺高血圧症, ファロー四徴症
 
【背景】主要体肺側副血行路を合併したファロー四徴症(TOF/MAPCAs)の患者では、しばしば区域性肺高血圧が認
められるが、その病態生理には不明な点が多い。 
【目的】 TOF/MAPCAsの修復手術後に肺高血圧症を生じるリスク因子を明らかにすること。特に術前の心カテ検査
で得られる指標に注目した。 
【方法】2009年以降に当院で統合的肺動脈再建と心内修復術を行った TOF/MAPCAsの患者12例を対象とし、術前お
よび術後の心カテ検査の計測値を後方視的に収集した。修復術後に末梢性肺動脈狭窄が残存していた5例は、外科
的あるいは経カテーテル的な再介入の後に行われた最新の心カテ検査計測値を評価対象とした。術後肺高血圧
は、いずれかの肺動脈枝で平均肺動脈圧が20 mmHg以上であったものと定義した。術後肺高血圧の有無で患者を
2群に分け、データを比較した。 P値＜0.05を有意水準とした。 
【結果】修復術施行時年齢は中央値2.1歳(0.5～28.2歳)であった。2例で心内修復術に先立って統合的肺動脈再建
が行われ、10例では同時に施行された。術後心臓カテーテル検査は、心内修復術の1.2年後(0.2～8.7年後)に行わ
れ、5例が術後肺高血圧症の定義を満たした。術後肺高血圧の患者では、肺高血圧のない患者に比べ、術前の混合
静脈血酸素飽和度が有意に低かった(57% [55%～63%] vs. 65% [53%～75%], p＜0.05)。両群で、心内修復術時年
齢、術前の動脈血酸素飽和度(83% [69%～86%] vs 83% [75%～90%], p＝0.53)、術前の末梢肺動脈平均圧(単位
mmHg; 右20 [11～36] vs. 17 [8～37], p＝0.74：左16 [10～18] vs. 18 [8～24], p＝0.57)に有意差はな
かった。 
【考察】術前の混合静脈血酸素飽和度が低いことは、術後の区域性肺高血圧症の発症と関連していた。混合静脈
血酸素飽和度の低下は、組織の酸素需要に対して供給が不足することで生じ、肺血管床が少ないことを反映する
と考えられ、術後区域性肺高血圧の発症を予測できるかもしれない。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track2)

主要体肺動脈側副血行路に対する術中 flow studyの有用性
○渡辺 謙太郎, 猪飼 秋夫, 石道 基典, 伊藤 弘毅, 廣瀬 圭一, 坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院 心臓血管外
科）
Keywords: MAPCA, flow study, 肺動脈統合
 
【背景】 MAPCAを有する心疾患は多様で、治療方針は未だ確立していない。良好な QOLには低い肺動脈圧と右室
圧、狭窄のない肺動脈再建と肺動脈の閉塞性病変を進行させない治療が重要である。【目的】 MAPCAに対する一
期的 UFおよび術中 flow studyの有用性を検討した。【対象】2017年4月-2019年12月に MAPCAに対して UFまたは
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肺動脈形成を行い、術中 flow studyを行い治療方針の決定を行った17例を対象とした。手術時年齢は3ヵ月-10歳
6ヵ月(中央値14ヵ月)、男:女 9:8。 Flow study術前に手術介入した症例は7例(BT shunt 5例、 palliative RV-
PA 2例)。術後観察期間は1ヵ月-2年8ヵ月(中央値1年)。【手術】左側開胸を併用した正中切開で MAPCAの剥
離、体外循環補助下に一期的に自己組織同士の吻合を基本とした肺門部に十分な血管系を確保する UFを行い、中
心肺動脈はホモグラフトまたは自己心膜を使用して再建した。形成した肺動脈に flow study用の送血管と圧測定
用ラインを挿入して3.0L/min/m2で送血し、 LV ventで脱血しながら平均肺動脈圧(mPAP)を測定。 mPAP 25mmHg以
下であれば根治手術を行い、25mmHgより高ければ BT shuntまたは palliative RV-PAを行っている。術後3-
12ヵ月の早期にカテーテル評価を行い、 PTPAを施行し UF後の肺動脈開存を維持している。【結果】 UF本数は0-
5本(平均2.3本)、 flow studyの mPAPは16-40mmHg(平均 24mmHg)、13例に根治手術、3例に palliative RV-
PA、1例に BT shuntを行った。手術・遠隔死亡は1例。 Pallative RV-PAを行った1例で術後3ヵ月に根治手術を
行った。根治手術を行った14例の術中右室/左室圧比は0.4-0.6(平均 0.51)で、根治術後のカテーテル検査は10例
に行い、全例 BAPまたは TAEを行い右室/左室圧比は0.43-0.63(平均 0.52)であった。【結語】 MAPCAに対し一期
的 UFおよび術中 flow studyによる根治手術可否を決定し、早期成績は良好あった。今後も長期の
フォローアップと症例数の蓄積が必要である。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track2)

PA VSD MAPCAに対する pulmonary rehabilitation
○櫻井 寛久, 櫻井 一, 野中 利通, 小坂井 基史, 村上 優, 鎌田 真弓, 大橋 直樹, 西川 浩, 吉田 修一郎, 吉
井 公裕, 佐藤 純 （中京病院 こどもハートセンター）
Keywords: MAPCA, PA rehabilitation, 複雑心奇形
 
【はじめに】 
PA VSD MAPCAに対し様々な治療戦略がとられており施設、個々の症例に応じて Rastelli手術を目指した治療戦略
がとられている。当院では2012年より central PAがあるものに対してはできるだけ PAにシャント手術を行う
pulmonary rehabilitation(PA rehabilitation)を開始した。当院の PA VSD MAPCAについて検討を行った。 
【方法】 
2012年以降、当院で手術を施行した7例について検討を行った。 
【結果】 
7例中6例に central PAを認め(1mm:1例, 2.5mm:2例, 3mm: 4例, 3.5mm: 1例)、 central PAが3mm、3.5mmの症例
3例に初回手術として PA rehabilitationを施行した。他4例については3例は初回手術として側開胸併用
Unifocalization+palliative RVOTRを施行。1例は正中 unifocalization+BT shuntを施行した。手術死亡例な
し。 PA rehabilitationを行った3例は, PA indexがそれぞれ、28から125、49から226、83から181と著名な増加
を認め、全例ラステリ手術に到達した。側開胸併用 Unifocalization+palliative RVOTRを施行した3例は1例にカ
テーテル治療を経過中行い、全例第二期手術としてラステリ手術に到達した。 unifocalization+BT shuntを施行
した1例は PA発育不良で palliative RVOTRに conversionしたのち心機能低下を認めて経過観察中である。 PA
rehabilitaion先行例の右室体血圧比は、0.55, 0.51, 0.4、右室圧は80, 44, 40mmHgであり、 UF+palliative
RVOTR先行例の右室体血圧比は0.5, 0.6, 0.48、右室圧50, 70, 54mmHgであった。 
【結語】 
PA rehabilitaionによって PAの発育を認めラステリ手術に到達し、術後5割前後と許容できる右室圧であった。
Palliative RVOTRを施行した3例もラステリ手術に到達、許容できる範囲の右室圧であった。 Central PAを認め
る症例では pulmonary rehabilitationも有効な治療戦略と考えられた。
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(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 10:30 AM  Track2)

中心肺動脈高度低形成を伴う PA/VSD/MAPCAに対する治療戦
略および遠隔期成績

○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医療センター
小児心臓血管外科）
Keywords: MAPCA, UF, Rastelli
 
【目的】 PA/VSD/MAPCAの外科治療において、特に中心肺動脈(cPA)欠損/高度低形成例では術後 MAPCA吻合部狭窄
や末梢 PA閉塞性病変による右心圧負荷が残存しうる。今回、我々が採用している段階的治療（第一期手術：一期
的両側 UF、自己心膜ロールによる Y字型の cPA再建および姑息的右室流出路再建（ pRVOTR）、根治術：
Rastelli±残存狭窄解除）の妥当性につき検討した。 
【対象】2001年以降に第一期手術を行った cPA欠損/高度低形成を伴う PA/VSD/MAPCA 26例を対象とした。手術時
年齢/体重の中央値は1.2歳/8.3kg。側開胸で BTシャント±片側 UFを先行した症例が9例、高肺血流による PHで
MAPCA bandingを先行した症例が1例あった。第一期手術では正常肺動脈弁輪径の約77%径の弁付き ePTFE導管にて
pRVOTRを行い、術後 Qp/Qsの中央値は1.00であった。全例術後に肺血管拡張剤を投与した。 
【結果】第一期手術後観察期間の中央値は5.0年。24例が平均1.3年の間隔をおいて根治術に到達、1例待機中。根
治術前の SpO2の中央値は90%と肺血流の有意な増加を示唆する所見であった。根治術の年齢/体重の中央値は
2.7歳/10.5kg。手術死亡なし、遠隔期死亡は感染による1例のみ。 10例において根治術時、 PAに介入し（拡大形
成：9例、縫縮：3例）流体力学的に有利な Y字型の PAを再建した。 VSDは全例で完全閉鎖。根治術後、末梢
PAへの内科的介入は3例のみ。再手術は4例で体重増加による導管交換のみであった。根治術後、収縮期 PA圧の中
央値は35mmHgと低値であった。 PA indexの中央値は第一期手術前後、根治術後で126.7→370.9→478.0mm2/m2と増
加を認めた。 
【結語】 cPA欠損/高度低形成を伴う本疾患群に対し、本戦略では第一期手術での流体力学的に有利な Y字型心膜
ロールによる cPA再建ないし小口径の弁付き導管による肺血流の適正化、更に根治術時での残存病変解除により
良好な肺血管床と正常右室圧が得られ、本疾患群への有用な治療方針と考える。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー15（ III-LS15） 
若手小児循環器医でもトライ出来るコイル塞栓術
座長:大月 審一（岡山大学病院 小児循環器科） 
スポンサード:株式会社カネカメディックス
Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2
 

 
 
 
○福島 遥佑 （岡山大学大学院 小児循環器科） 
 
 
○鈴木 康太 （静岡県立こども病院 循環器科） 
 
 
○小野 晋 （神奈川立こども医療センター 循環器内科） 
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(Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2)

 
○福島 遥佑 （岡山大学大学院 小児循環器科）
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track2)

 
○鈴木 康太 （静岡県立こども病院 循環器科）
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○小野 晋 （神奈川立こども医療センター 循環器内科）
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シンポジウム | 外科治療

シンポジウム06（ III-S06） 
外科治療「機能的単心室に対するシャント手術」
座長:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
座長:帆足 孝也（国立循環器病研究センター）
Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track2
 

 
【基調講演】 Long-Term outcome up to 20 years following the
neouatal Norwood procedure in 322 patients : comparison of
medified BT shunt and RV-PA conduit 
○Jürgen Hörer, Strbad M, Ono M, Cleuziou J, Ewert P （Department for congenital and
pediatric heart surgery, German Heart Centre Munich (TUM) / Division for congenital
and pediatric heart surgery, University Hospital of Munich (LMU)） 
機能的単心室症に対する体動脈肺動脈シャント手術が房室弁逆流へ与える
影響についての検討-下行大動脈の拡張期逆行性血流からの至適シャント
量の推察- 
○日隈 智憲, 和田 侑星, 長谷川 翔大, 松島 峻介, 松久 弘典, 大嶋 義博 （兵庫県立こども病
院 心臓血管外科） 
機能的単心室症の新生児・乳児に対する体肺動脈シャント手術の成績 
○鵜垣 伸也1, 古井 貞浩2, 鈴木 峻2, 横溝 亜希子2, 関 満2, 佐藤 智幸2, 吉積 功1, 片岡 功一
2, 河田 政明1 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科, 2.自治
医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科） 
当院における機能的単心室修復症例に対する体肺動脈シャント手術の治療
成績 
○岡本 卓也, 中野 俊英, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 合田 真海, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村
竜也, 角 秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
段階的フォンタン手術における Pulmonary coarctationの肺動脈発育への
影響 
○小谷 恭弘, 黒子 洋介, 川畑 拓也, 後藤 拓弥, 堀尾 直裕, 村岡 玄哉, 小林 泰幸, 迫田 直
也, 辻 龍典, 横田 豊, 笠原 真悟 （岡山大学 大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科） 
初回手術に体肺動脈短絡手術を要する機能的単心室の治療戦略 
○岡 徳彦1, 林 秀憲1, 友保 貴博1, 宮本 隆司2, 宮地 鑑2 （1.群馬県立小児医療センター 心臓
血管外科, 2.北里大学 医学部 心臓血管外科） 
CoPAを伴う肺動脈閉鎖・無脾症に対する primary central pulmonary
artery plastyの有効性 
○石道 基典, 渡辺 謙太郎, 伊藤 弘毅, 廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 坂本 喜三郎 （静岡県立こども
病院 心臓血管外科） 
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【基調講演】 Long-Term outcome up to 20 years following
the neouatal Norwood procedure in 322 patients :
comparison of medified BT shunt and RV-PA conduit

○Jürgen Hörer, Strbad M, Ono M, Cleuziou J, Ewert P （Department for congenital and pediatric heart
surgery, German Heart Centre Munich (TUM) / Division for congenital and pediatric heart surgery,
University Hospital of Munich (LMU)）
 
Objective: The ideal shunt for pulmonary blood flow, modified Blalock-Taussig shunt (MBTS) or right
ventricular-pulmonary artery shunt (RVPAS), is yet to be determined. This study aimed to evaluate
outcomes after the Norwood procedure according to the type of shunt. 
Method: A total of 322 neonates with hypoplastic left heart syndrome (HLHS) and related anomalies who
underwent the Norwood procedure at our institution between 2001 and 2019 were divided into two groups
with MBTS or RVPAS, respectively and the outcomes after the Norwood procedure were compared between
both groups with respect to mortality after each staged procedure. 
Results: We identified 322 consequent patients who underwent neonatal Norwood procedure for HLHS (271
patients, 84.2%) and its variants (51 patients, 15.8%). RVPAS was performed in 163 (50.6%) patients
and MBTS was performed in 159 (49.4%). There were no differences in the rate of early death (11.0%
vs. 12.6%, p=0.699) or late death (7.4% vs. 6.9%, p=0.877) between RVPAS and MBTS after the Norwood
procedure, and no significant difference in the number of patients who reached bidirectional
cavopulmonary shunt (BCPS, 77.9% vs. 76.1%, p=0.699), and there was no difference in mortality after
BCPS (12.3% vs. 7.5%, p=0.157) or Fontan completion rate (54.0% vs. 52.2%, p=0.426) between the
patients with RVPAS and MBTS. Survival at 0.5, 1, 3, and 6 years after the Norwood procedure was
81.0%, 73.8%, 67.9%, and 67.0% in patients with RVPAS and 77.1%, 73.3%, 69.1%, and 67.9% in patients
with MBTS. There was no significant difference in the survival between the two groups during median
follow-up of 2.6 (IQR: 0.3-8.4, maximal 18.8) years (p=0.972). 
Conclusions: In neonates undergoing the Norwood procedure, our available data of maximal 18.8 years
follow-up showed no significant difference in early mortality, inter-stage attritions, or overall
survival, between MBTS and RVPAS.
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track2)

機能的単心室症に対する体動脈肺動脈シャント手術が房室弁
逆流へ与える影響についての検討-下行大動脈の拡張期逆行性
血流からの至適シャント量の推察-

○日隈 智憲, 和田 侑星, 長谷川 翔大, 松島 峻介, 松久 弘典, 大嶋 義博 （兵庫県立こども病院 心臓血管外
科）
Keywords: シャント, 房室弁逆流, 単心室症
 
【背景】シャント手術は心室容量負荷を増やすため、房室弁逆流を増悪させる可能性がある。当院では、心エ
コーによる下行大動脈の拡張期逆行性血流(dAo-RF)を指標としたシャント血流調整を行ってきた。【目的】 dAo-
RFを指標としたシャント血流調整が単心室症例の房室弁逆流へ及ぼす影響について、後方視的に検討する。【方
法】対象は2010年以降、体動脈肺動脈シャント手術を施行した単心室症延べ58例で、疾患は三尖弁閉鎖症9例、
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Ebstein奇形5例、純型肺動脈閉鎖症4例、左心低形成症候群4例、房室錯位症候群23例、その他13例であった。房
室弁形態は僧帽弁、三尖弁、共通房室弁がそれぞれ、23、9、26例であった。【結果】手術時の日齢は中央値42日
（0～184日）で、身長53.2±3.8cm、体重3.94±0.67kg。使用した人工血管のサイズは3、3.5、4mmがそれぞ
れ、7、27、24例。 inflowは上行大動脈1例、腕頭動脈44例、総頸動脈6例、鎖骨下動脈7例、 outflowは mPA
10例、右 PA 39例、左 PA 9例。同時に施行した手技は中心肺動脈形成22例、 Norwood17例、 TAPVC修復5例、
DKS吻合4例、 Starnes 3例。房室弁へは moderate以上で介入し、2例に行った。シャント血流は bandingにより
調整し、手術終了時の平均 dAo-RFは48.0±10.7％で術後24～28時間で51.9±13.5％、術後1週間以降では41.8±
7.5％であった。房室弁逆流を none 0、 trivial 1、 mild 2、 moderate 3、 severe 4、各間を0.5刻みで数値
化し、術前後で比較すると1.31±0.84から1.45±0.81と増加を認めたが、有意な増加ではなかった。房室弁形態で
比較すると、僧帽弁は全く影響を受けず、三尖弁、共通房室では増加は認めたが、有意な増加ではなく、形成を
行った三尖弁は逆流の減少が得られていた。次第に逆流が増加し弁置換となった無脾症を1例認めた。【結語】術
後48時間までの dAo-RFを50％程度、1週間以降を40％程度にシャント血流を調整できれば、房室弁逆流への影響
は小さいと考えられた。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track2)

機能的単心室症の新生児・乳児に対する体肺動脈シャント手
術の成績

○鵜垣 伸也1, 古井 貞浩2, 鈴木 峻2, 横溝 亜希子2, 関 満2, 佐藤 智幸2, 吉積 功1, 片岡 功一2, 河田 政明1

（1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療セン
ター 小児科）
Keywords: 単心室, シャント, 外科治療
 
【背景】機能的単心室症において、体肺動脈シャントはフォンタン手術到達の重要な最初のステップである。当
院での左心低形成症候群を除いた機能的単心室症に対し乳児期に施行した同手術の成績を後方視的に検討し
た。【方法】2011年1月から2019年12月に、31例の機能的単心室症の乳児に対して体肺動脈シャント手術を
行った。年齢中央値は52日（0-150日）、体重中央値は3.6kg（2.6-6.8kg）であった。診断は無脾症候群9例、純
型肺動脈閉鎖症6例、三尖弁閉鎖症3例、多脾症候群2例などであった。主心室形態は左室型18例、右室型13例で
あった。肺動脈閉鎖15例、狭窄16例であった。【結果】重度共通房室弁逆流の右室肺動脈シャント(6mm)の1例を
除き、30人に BTシャント（19例は胸骨正中切開、11例は側開胸）、8例に肺動脈形成を併施した。2例に総肺静脈
還流異常症修復を行った。12例に人工心肺使用。 BTシャント径は4例が3.5mm、21例が4mm、5例が5mm。シャント
径/体重比中央値は1.1mm/kg(0.6-1.6mm/kg)。術後6例で腹膜透析を要し、３例に BTシャントクリッピングを施行
した。シャント術後の病院死亡は LOS等により31例中3例（9.7％）であった。シャント耐術後当院で加療した
27人の中、16例はフォンタン手術（1例 takedown）を完了し、９例はグレン手術（1例、術後弁逆流、 LOSにて死
亡）を終え8例がフォンタン手術待機中である。無脾症候群、閉塞性総肺静脈還流異常修復、術前または術後の中
等度以上房室弁逆流、後腹膜透析使用、シャント径/体重比＞1.2mm/kg等がシャント術後死亡の危険因子で
あった。乳児期の機能的単心室症に対してのシャント術後死亡は全例1年以内で、5年生存率は87％±６％で
あった。【結論】無脾症候群、閉塞性総肺静脈還流異常は単心室症に対する体肺動脈シャント術での予後不良因
子であった。シャント径/体重比＜1.２ mm/kgの BTシャント径による低肺血流管理が適切である。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track2)
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当院における機能的単心室修復症例に対する体肺動脈シャン
ト手術の治療成績

○岡本 卓也, 中野 俊英, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 合田 真海, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角 秀秋
（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: シャント, SPS, 単心室
 
【目的】機能的単心室修復症例に対する体肺動脈シャント手術の治療成績を評価検討した。【対象と方
法】1998年2月から2019年12月までに当院で手術を施行した単心室修復症例の中で、 Norwood手術を除き、初回姑
息手術として体肺動脈シャント手術を行った274例が対象。診療録を後方視的に参照し比較検討した。【結
果】シャント手術時の日齢の中央値は46(0～343)日、体重の中央値は3.5(2.1～8.6)kg。 aspleniaが78例
(28％)。手術前の房室弁逆流の程度が2°以上の症例は27例(10％)。人工心肺使用症例が117例(43％)、側開胸で手
術を行ったのは71例(26％)。同時手術は肺動脈形成が50例(18％)、 TAPVC修復が27例(10％)。シャントに関して
は central shuntが149例(54％)、人工血管サイズ/体重比は1.05(0.47～1.91)。手術死亡を11例、手術死亡を除
いた BDG到達前の死亡を39例認め、生存率は30日93％であり年代による差は認めなかった(P=0.18)。 TAPVCの合
併(p＜0.01)、人工心肺の使用(p=0.03)、 PICUでの CPA(p＜0.01)が BDG前死亡の有意な危険因子で
あった。シャント手術の前後で房室弁逆流が増悪した症例を32例認めたが増悪の有意な危険因子は同定できな
かった。シャント手術時に肺動脈形成を行った群では BDG前の肺動脈再介入(p＜0.01)、 BDG前の死亡(p＜
0.01)が有意に多かったが、 BDG前の PA indexは235であった。 PICUでの CPAが9例、 PICUでの再開胸が
5例、シャント閉塞が9例、予定外のシャント関連再手術が16例であった。202例が9(1～65)ヶ月で BDGに到達し、
22例が BDG待機中である。【結語】当院における単心室修復症例に対する体肺動脈シャント手術の治療成績はこ
れまでの文献に比べて満足いくものであった。シャント手術時に肺動脈形成を要する症例は再介入や死亡が多
かったが、肺動脈形成によって十分な肺動脈の成長が得られた。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track2)

段階的フォンタン手術における Pulmonary coarctationの肺
動脈発育への影響

○小谷 恭弘, 黒子 洋介, 川畑 拓也, 後藤 拓弥, 堀尾 直裕, 村岡 玄哉, 小林 泰幸, 迫田 直也, 辻 龍典, 横
田 豊, 笠原 真悟 （岡山大学 大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科）
Keywords: 単心室, フォンタン手術, 肺動脈形成術
 
【目的】 Pulmonary coarctation(PA CoA)は左右肺動脈の不均一な発育の原因となりうる。単心室症例における
PA CoAによる肺動脈の成長への影響について検討した。【方法】2008年1月から2016年1月の期間に初回姑息術と
して Blalock-Taussig shunt (BTS)を施行された130例のうち単心室37例が対象。術前心臓エコー検査にて動脈管
の流入する部位の肺動脈の径が3mm以下のものを PA CoAと定義した。 PA CoAは37例中9例（24%）に認め、このう
ち7例で BTSと同時に肺動脈形成を行なった。肺動脈形成法は、動脈管流入部に BTSを吻合したものが4例、自己
心膜使用3例、 ePTFEパッチ1例であった。【成績】 BTS後に3例(8%)がカテーテルによるバルーン肺動脈形成術
(BAP)を、8例(22%)が外科的肺動脈形成を必要とした。 PA CoAありとなしの症例で比較すると、 BAP(25% vs.
4%)、外科的肺動脈形成術(67% vs.7%)ともに、 PA CoAありの症例で多かった。 PA CoAありの症例は PA CoAなし
の症例に比べ BTS術前の左肺動脈径が小さい傾向があり、(PA CoAあり：-3.2 (-4.5, -1.0) vs. PA CoAなし：-
2.1 (-3.4,-0.8), p=0.392)、術後もその傾向があったものの有意差は認めなかった( PA CoA あり：-4.1(-7.3,
-2.1) vs. PA CoAなし：-1.2 (-2.8,-0.4), p=0.085)。また PA CoAありの症例において左肺動脈は右肺動脈に比
べ小さい傾向があったものの有意差は認めなかった(右肺動脈 z-score: -2.8(-3.8,-1.2) vs. 左肺動脈 z-
score: -4.1(-7.3, -2.0), p=0.324)。最終手術到達率は全体で28例(76%)であり、 PA CoAの有無で差はなかった
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(PA CoAあり：89% vs. PA CoAなし：71% )。【結論】 PA CoAを有する症例は段階的手術においてカテーテルおよ
び外科的肺動脈形成を多く要した。 PA CoAを有する症例でも、左右均等な肺動脈の成長は得られ最終手術到達率
に影響しなかった。初回手術時の肺動脈形成術の是非や方法については今後検討の必要があると考えられた。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track2)

初回手術に体肺動脈短絡手術を要する機能的単心室の治療戦
略

○岡 徳彦1, 林 秀憲1, 友保 貴博1, 宮本 隆司2, 宮地 鑑2 （1.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科, 2.北里
大学 医学部 心臓血管外科）
Keywords: 単心室, シャント, フォンタン
 
（背景）機能的単心室に対する体肺動脈短絡手術（シャント）は、肺血管床発育促進という役割を担う一方、術
後容量負荷の増大を伴う。動脈管組織による肺動脈狭窄が肺血管床発育の妨げになることもあり、初回術式選択
が重要となる。（対象と方法）2005年から2019年の間に当院及び北里大学病院で行い、初回手術にシャントを要
した機能的単心室症例。ノーウッド型手術を除外した46例を後方視的に検討。（結果）観察期間は76.2±
53.0ヶ月。40例が両方向性グレン手術（グレン）到達、6例がグレン前に死亡。フォンタン手術到達37例、待機
3例。5年生存率は85.6％。45例が胸骨正中切開、1例が左側開胸、33例で人工心肺使用。セントラルシャント（
CS）３例、ブレロックトージッヒシャント（ BT）43例。シャント時平均体重3.5±0.9kg、平均グラフト径3.6±
0.3mm。同時手術は TAPVC repair 2, 房室弁形成3、 Starnes 1、 Brock 1、 PAB ３、 ASD creation 5。
BT43例中、術中肺血流不足に対し1例に CS、1例に RV-PAシャントを追加。シャント時肺動脈形成は22例（パッチ
形成 17、動脈管組織切除後肺動脈端々吻合 5）。グレン時肺動脈形成12例、フォンタン時肺動脈形成
2例。フォンタン到達までの平均総手術回数は3.3±0.7回。ステージ間追加手術を要した10例中8例はシャント時肺
動脈形成を行っていなかった。シャント時に端々吻合した５例は全例フォンタンまでステージ間追加手術を要し
なかった。 PAIはグレン術前218±70、術後184±46、フォンタン後205±60 mm2/ m2。 BNP値はグレン術前328±
643、術後62±93、フォンタン後60±96 pg/ml。多変量解析では右室系単心室及びシャント時肺動脈形成を行わない
ことがステージ間追加手術のリスク因子であった。（結論）本症例群に対する我々の治療戦略にて概ね満足する
結果が得られた。初回シャント時に積極的に肺動脈形成を行うことで、ステージ間追加手術を回避できる可能性
が示唆された。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track2)

CoPAを伴う肺動脈閉鎖・無脾症に対する primary central
pulmonary artery plastyの有効性

○石道 基典, 渡辺 謙太郎, 伊藤 弘毅, 廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院 心臓血管外
科）
Keywords: 無脾症, CoPA, Fontan
 
[背景]肺動脈閉鎖を伴う単心室症は pulmonary artery coarctation (CoPA)により、肺動脈成長が不均衡とな
り、 total cavopulmonary connection (TCPC)非適応となる症例がある。特に無脾症においては治療に難渋する
例が散見される。1998年より初回姑息手術時に不均衡な肺血流を是正し、均等な肺動脈成長を促すことで TCPC適
応を拡大し得ると考え、 primary central pulmonary artery plasty (PCPAP)を施行してきた。当院における治
療成績を報告する。[方法]1998年から2012年に CoPAを伴う肺動脈閉鎖・無脾症に対して初回姑息手術時
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(modified Blalock-Taussig shunt)に PCPAP施行群(PCPAP群)と未施行群(no PCPAP群)において後方視的に生
存、左右肺動脈成長比 (PA diameter differential ratio (%) = 1-[smaller PA/larger PA] × 100 )、 two
lung Fontan到達、肺動脈(PA)再介入、各種検査データを検討した。[結果]初回姑息手術からの follow up期間は
0-19年(中央値9)。 PCPAP群は25例、 no PCPAP群は9例で、死亡は PCPAP群9例(5年72％、10年68％、15年60％)、
no PCPAP群5例(5年22％、10年22％、15年22％)で有意差を認めた (Log-Rank = 0.02)。 Glenn手術前の PA
diameter differential ratioは PCPAP群0-74.3%(中央値12.5)、 no PCPAP群11-45%(22.53)で有意差を認め(P =
0.04)、初回姑息手術後に肺動脈単独介入を要した症例は PCPAP群0例(0%)、 no PCPAP群6例(66%) (P = 0.04)、
two lung Fontan到達は PCPAP群15例(60%)、 no PCPAP群2例(22%)であった (P = 0.04)。 two lung Fontanに到
達した症例では両群間で Fontan術後の各種データに有意差は認めなかった。死亡、 two lung Fontan到達、
PA再介入に対する多変量解析では PCPAPの有無に有意差を認めた(P=0.04 / 0.04 / 0.03)。[結論]CoPAを伴う肺
動脈閉鎖・無脾症に対するは primary central pulmonary artery plastyは不均衡な肺動脈成長を回避し、段階
的治療達成に有用であると考えられる。
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優秀演題 | 外科治療

優秀演題10（ III-OEP10） 
機能的単心室に対するシャント手術
座長:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
座長:帆足 孝也（国立循環器病研究センター）
Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track2
 

 
機能的単心室 Norwood型術後体肺短絡様式による経カテーテル的介入の
比較検討 
○金 成海1, 田邊 雄大1,2, 石垣 瑞彦1, 高梨 浩一郎1, 陳 又豪1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満
下 紀恵1, 新居 正基1, 坂本 喜三郎3, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静
岡県立こども病院 循環器集中治療科, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
左心低形成症候群とその類縁疾患に対する新生児期 Norwood手術におけ
る BT shuntと RV-PA shunt症例の比較検討 
○小野 正道1, ブリ メルヒョ2, マイヤ ベネディクト1,2, ウォルナ マリ1, ピバ ニコル1, ア
ンデル リザ1, ストラバッド マルティナ1, クリゾウ ジュリ1, ハガ アルフレッド3, ホラ ユ
ルゲン1, ランゲ ルディガ2 （1.ドイツ心臓センターミュンヘン 小児心臓外科, 2.ドイツ心
臓センターミュンヘン 心臓血管外科, 3.ドイツ心臓センターミュンヘン 小児循環器科） 
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(Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track2)

機能的単心室 Norwood型術後体肺短絡様式による経カ
テーテル的介入の比較検討

○金 成海1, 田邊 雄大1,2, 石垣 瑞彦1, 高梨 浩一郎1, 陳 又豪1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満下 紀恵1, 新居 正基1

, 坂本 喜三郎3, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 循環器集中治療科,
3.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: single vencticle, shunt, intervention
 
【背景】機能的単心室の段階的治療において，肺血流供給源として，従来の BT shunt (BTS)や RV-PA conduit
(VPC)に加えてリング付き conduit (Dunk technique) の選択に変遷がみられるがその貢献度は不明である．【目
的】厳密な調節が必要となる Norwood型術後患者の肺血流供給源に着目し，その後必要となるカテーテル検
査・治療(CI)の効果，患者負担から選択基準を検討する．【方法・対象】当院にて1998-2019年までに心カテを
行った機能的単心室の Norwood型第1期術後患者77例(97件)を対象とした． VPC群(V群) 40例(50件)・ BTS群
(S群) 22例(30件)・ Dunk群(D群) 15例(17件)の３群に分けて， CIの種類別施行率，所用時間・造影剤量・被ば
く量，合併症を比較した．【結果】心カテ時の月齢/体重に差はみられなかった(中央値: V群4.5か月/4.3kg，
S群5.0か月/4.5kg， D群平均5.0か月/4.9kg)． S群， D群は CI後の合併症・早期死亡はなかったが， V群
(2007年以前)では6/50例で合併症（完全房室ブロック3，心房粗動1，高肺血流早期死亡2）を認めた． CIの必要
度ついて， V/S/D各群 全施行率(%) 58.0/56.7/94.1，側副血管塞栓術施行率(%) 24.0/43.3/82.4，短絡-肺動脈
血管形成術施行率(%) 18.0/3.0/11.8，大動脈縮窄血管形成術施行率(%) 14.0/0.0/23.5と， D群で高かった．心
カテ負担の指標では， V/S/D各群平均値 手技時間(分) 114.0/85.3/143.2，総透視時間(分) 37.3/28.5/54.9，被
ばく指標 DAP/BW(μ Gym2/kg) 75.7/69.8/97.0，空気カーマ値(mGy) 84.8/57.2/136.6，造影剤使用量(ml/kg)
4.7/4.5/4.7 となった．【考察】 Norwood型術後の心カテでは， CIの必要度と患者負担において D群＞ V群＞
S群の順に大きく， D群， S群では合併症は認めなかった．術後早期の安定した循環動態のために限り Dunkを選
択する，できればその設置方法を向上させる，心機能・房室弁機能に余裕のある例では可及的に BTSを選択する
という方針が考慮される．
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track2)

左心低形成症候群とその類縁疾患に対する新生児期
Norwood手術における BT shuntと RV-PA shunt症例の比較
検討

○小野 正道1, ブリ メルヒョ2, マイヤ ベネディクト1,2, ウォルナ マリ1, ピバ ニコル1, アンデル リザ1, スト
ラバッド マルティナ1, クリゾウ ジュリ1, ハガ アルフレッド3, ホラ ユルゲン1, ランゲ ルディガ2 （1.ドイツ
心臓センターミュンヘン 小児心臓外科, 2.ドイツ心臓センターミュンヘン 心臓血管外科, 3.ドイツ心臓セン
ターミュンヘン 小児循環器科）
Keywords: 左心低形成症候群, ノーウッド手術, 遠隔成績
 
【背景】左心低形成症候群（ HLHS）とその類縁疾患に対する Norwood手術の成績は近年向上してきたが、シャン
ト手術の選択に関してはいまだ議論が残る。【目的】当院で施行した新生児期早期 Norwood手術を成績をシャン
トの種類により比較検討した。【方法】2001年から2019年までに新生児期 Norwood手術を行った321例を対象と
し、シャントの種類から BT-type(158例)と RV-PA-type(163例)に分類して成績を比較検討した。【結果】
Norwood手術時日齢は中央値(IQR)で BT-type 9 (7-13) 日で RV-PA-type 8 (7-11) 日より高値であった
(p=0.005)。手術時体重は BT-type 3.2 (2.8-3.5) kg, RV-PA-type 3.2 (2.9-3.5) kgで両群間に有意差無し
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(p=0.10）。 HLHSの270例の57%が RV-PA-typeを選択したのに対して類縁疾患の51例では17％にとどまった（ p＜
0.001）。また HLHSの aortic atresia133例のうち101例（75.9%）で RV-PA-type を用いた（ p＜0.001）。
Norwood手術時の CPB時間は BT-type 141 (110-167)分、 RV-PA-type 156 (133-185)分より低値であった
(p=0.02)。心停止時間は両群間に有意差はなかった（49 (40-58) vs. 49 (42-58)分）。連続321例中の早期死亡
は BT-type 20例（12.7%）、 RV-PA-type 18例（11.0%）で両群間に有意差無し(p=0.65）。平均経過観察期間は
5.1年、最大18.8年。246例が中央値3.9 (3.2-4.9) ヶ月で BCPSを施行し、170例が中央値2.0 (1.7-2.4) 歳で
TCPCに到達した。 Kaplan-Meier法による生存率は3ヶ月85％、12ヶ月73％、36ヶ月68％であった。 BT-typeと
RV-PA-type の比較では、 BCPS到達率(p=0.58）、 BCPS時月齢(p=0.26）、 TCPC到達率(p=0.46）、 TCPC時年齢
(p=0.55）、 Kaplan-Meier法による生存曲線(p=0.91）において有意差を認めなかった。【結論】新生児
Norwood術後の成績は早期死亡率、 BCPS到達率、 TCPC到達率、生存率において BT-typeと RV-PA-typeとの間に
有意な差は認められなかった。
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シンポジウム | 川崎病

シンポジウム07（ III-S07） 
川崎病「新しい日本のガイドラインが目指すもの」
座長:髙橋 啓（東邦大学医療センター大橋病院 病理診断科） 
座長:小林 徹（国立成育医療研究センター 臨床研究センター企画運営部）
Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 11:00 AM  Track3
 

 
【基調講演】急性期治療ガイドライン改訂のポイントと国際比較 
○三浦 大, 鮎澤 衛, 金井 貴志, 小林 徹, 鈴木 啓之, 濱田 洋通, 深澤 隆治, 山村 健一郎
（日本小児循環器学会 川崎病急性期治療のガイドライン作成委員会） 
診断の手引き改訂6版のポイント 
○鮎澤 衛 （日本大学 医学部 小児科） 
川崎病遠隔期治療ガイドライン改定のポイント 
○深澤 隆治 （日本医科大学小児科） 
川崎病冠動脈障害に対するステント治療に関する考察 
○津田 悦子 （国立循環器病研究センター） 
成人期川崎病診療体制の課題と連携体制の構築 
○三谷 義英 （三重大学 大学院医学系研究科 小児科学） 
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(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 11:00 AM  Track3)

【基調講演】急性期治療ガイドライン改訂のポイントと国際
比較

○三浦 大, 鮎澤 衛, 金井 貴志, 小林 徹, 鈴木 啓之, 濱田 洋通, 深澤 隆治, 山村 健一郎 （日本小児循環器
学会 川崎病急性期治療のガイドライン作成委員会）
Keywords: 川崎病, 急性期治療, ガイドライン
 
【背景】前回のガイドライン発表後，実態の変化と新しい成果を踏まえ8年ぶりに改訂した．治療アルゴリズムも
改変し，エビデンスレベル・推奨クラス・保険適用を参考に，各 line別に標準・推奨・考慮に区分した．【改訂
のポイント】1）1st line：熱があれば免疫グロブリン静注（ IVIG）とアスピリンによる初期標準治療は必須で
ある． IVIG不応予測例には， IVIG単独以外にプレドニゾロン（ PSL）またはシクロスポリン（ CsA）の併用を
推奨し，メチルプレドニゾロン（ MP）パルスやウリナスタチン（ UTI）の併用も考慮する． IVIGの投与時間が
短縮しているため，不応例は IVIG終了後24～36時間の発熱を基準に総合的に判定することとした．2）2nd
line： IVIG追加投与を推奨し， PSL， MPパルスのほか，インフリキシマブ（ IFX）を考慮してもよい．3）3rd
line以降： IVIG再追加， PSL， MPパルス， CsA， IFXのほか血漿交換（ PE）を考慮してもよい．【欧米のガイ
ドラインとの比較】ステロイドに関し，米国では1st lineとして，不応の高リスクと識別できれば（欧米では予
測スコアの精度は良くない） IVIG＋ PSL併用，2nd lineとして IVIG追加の代わりに MPパルス単独または
IVIG＋ PSL併用を考慮するとされている．欧州では MPの通常量かパルス後の PSL投与を，不応予測例，血球貪食
症候群，ショック， 1歳未満，冠動脈瘤合併例等に対する1st lineでの IVIGとの併用または不応例の2nd lineと
して推奨している． IFXは米国では2nd line，欧州では IVIGやステロイドに不応の3rd line， CsAと PEは米国
では3rd line，欧州では専門家と協議のうえ検討するとされている． UTIについては欧米とも言及がない．【結
語】新規知見を取り入れ日本の実状に合わせて改訂した．今後，国内での活用だけでなく，追試によってエビデ
ンスをレベルアップし国外での普及をめざしたい．
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 11:00 AM  Track3)

診断の手引き改訂6版のポイント
○鮎澤 衛 （日本大学 医学部 小児科）
Keywords: 川崎病, BCG痕, 冠動脈Z-score
 
【目的】2019年5月、日本川崎病学会の委員会により、川崎病の「診断の手引き」が約15年ぶりに見直され、改訂
６版となった。【方法】下記の委員と執筆者の多大な協力を得た。（敬称略）改訂委員：阿部 淳、伊藤 秀
一、加藤 太一、鎌田 政博、小林 徹、塩野 淳子、鈴木 啓之、須田 憲治、土屋 恵司、中村 常之、中村 好
一、野村 裕一、濱田 洋通、深澤 隆治、古野 憲司、松裏 裕行、松原 知代、三浦 大。外部評価委員：五十嵐
隆、石井正浩、市田蕗子、小川俊一、寺井 勝、濱岡建城。診断ガイドブック執筆（上記委員兼務は除く。）：池
田和幸、上野健太郎、大熊喜彰、小原関利章、勝部康弘、川村陽一、小林富男、中川直美、中田利正、二瓶浩
一、沼野藤人、布施茂登、三谷義英、吉兼由佳子。【結果】主な変更点としては、次のようである。1.主要症状
の「発熱」について日数の条件を削除した。2.BCG接種痕の発赤を主要症状の「発疹」の中に含めることとし
た。3.主要症状数と冠動脈病変の有無によって iKDを定義した。4.症状数が４つ以下の場合に鑑別診断の必要も
あらためて強調した。5.冠動脈病変の定義として、心臓超音波検査による内径の zスコア+2.5以上を評価基準と
することを推奨した。6.参考条項を診療上の意義から、４つに分類した。7.備考に非化膿性頸部リンパ節腫脹の
頻度と所見について記述を加えた。 【結論】この改訂によって、より早い病日に川崎病の疑いを持って治療可能
な施設へ紹介しやすくなることと、疑いを持ちながら不全型川崎病と診断できないため治療を行わずに冠動脈病
変を合併する例が減少することを期待する。
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(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 11:00 AM  Track3)

川崎病遠隔期治療ガイドライン改定のポイント
○深澤 隆治 （日本医科大学小児科）
Keywords: 川崎病, ガイドライン, 遠隔期
 
川崎病が最初に報告されて以来50年以上が経過し、成人となった川崎病既往者は総川崎病既往者の約半数を超え
る時代となっている。何らかの心臓血管後遺症をもって生活している成人は１～２万人はいると推計され、その
ほとんどが大なり小なり何らかの冠動脈イベントリスクを抱えて生活している。本ガイドラインはこのような川
崎病心臓血管後遺症をもつ症例の遠隔期管理のためのガイドラインとして日本循環器学会を中心に発行されてき
た。2013年の改定以来7年が経過し、この間心臓血管後遺症についての定義や管理に様々な変化がもたらされて
た。特に2017年に発表された米国心臓病学会（ AHA）のガイドラインでは、冠動脈瘤の定義に Zスコアが導入さ
れ、子どもの体格に合わせた冠動脈瘤の診断ができるようになる一方、 Zスコアにより治療の層別化も行われる
ようになった。今回のガイドライン改訂では、冠動脈瘤の診断および治療の層別化に Zスコアを導入することと
し、加えてこれまでの瘤の絶対値による定義も暫定的に残すことで医療現場が混乱しないよう配慮した。ま
た、小児から成人に医療管理を移行するうえで AYA（ Adolescent and Young Adult）世代についての管理・指導
が大切であるとの観点から、「ライフステージに応じた経過観察」の章を設け、移行における問題点を整理し
た。また、読者の便宜を考慮し、各章の巻頭にそれぞれの章のまとめとエビデンスを提示し、巻末にはこれから
必要なエビデンスを挙げ、今後臨床研究を行う上で参考となるように配慮した。これらの大きな変更点とその他
細かい変更点、および本ガイドラインの目標するところについて今回のシンポジウムで解説・討論を行いたい。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 11:00 AM  Track3)

川崎病冠動脈障害に対するステント治療に関する考察
○津田 悦子 （国立循環器病研究センター）
Keywords: 川崎病, 経皮的冠動脈形成術, 冠動脈ステント
 
（背景）冠動脈障害を有していても無症状であった川崎病既往患者が40－50歳代となり、急性冠症候群 (ACS)を
発症し、経皮的冠動脈形成術(PCI)を受ける機会が増加してきた。粥状硬化による ACSでは、 Primary stent治療
が一般的であるが、最近 stent free PCIも選択肢の１つとして考えられつつある。川崎病冠動脈障害の患者にお
けるステント留置術については、必ずしもコンセンサスが得られているわけではない。（目的）川崎病冠動脈障
害に対するステント留置後の転帰を明らかにする。（方法）1997年から2019年までにステント治療が施行された
文献報告33症例（34枝 Primary stent 7、 待機的 PCI 14、慢性完全閉塞9、 Covered stent 4）について、その
転帰について検討した。（結果）施行時年齢は、5－48歳 (中央値17歳)で、標的血管は LAD 18 RCA 13 LCX 1
LMT１であった。 ACSに対して Primary stent は7例に施行され、遠隔期に3例に冠動脈バイパス術(CABG)、1例に
re-PCIが施行されていた。待機的 PCIでの stent留置は14例で、遠隔期に2例に CABGが、1例に re-PCI、1例に心
臓移植が施行されていた。慢性完全閉塞(CTO)に対して9枝に施行され、遠隔期に re-PCIが2枝に施行されてい
た。 Covered stent は4例に施行され、遠隔期閉塞2例、開存2例であった。遠隔期の冠動脈造影は28枝に施行さ
れ、 adverse effectは19枝(68%)に見られた。完全閉塞9枝、再狭窄10枝であった。ステント留置後に見られた新
生瘤は7例 (37%)に合併しており、薬剤溶出ステントに多く見られた。ステントの開存は１年以内7枝、5年以上開
存の報告は1枝であった。（考察）報告症例数は少数で限られるが、ステント留置術は必ずしも良好なものではな
いことが推察される。この患者群の対象年齢は若年であるため、標的血管の長期的な開存が必要となる。ステン
ト留置の選択については熟考すべきである。
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(Tue. Nov 24, 2020 8:30 AM - 11:00 AM  Track3)

成人期川崎病診療体制の課題と連携体制の構築
○三谷 義英 （三重大学 大学院医学系研究科 小児科学）
Keywords: 川崎病, 移行医療, 冠動脈障害
 
川崎病に伴う冠合併症例では成人期に至るまで虚血性心疾患のリスクを伴うことから、生涯に渡る医療的管理が
必要である。 1967年に報告されて以来50年余りが経過し、総川崎病既往者298,103名（2014年現在）中、成人例
が136,960名と約半数に達する中、要治療経過観察の川崎病冠後遺症合併成人の累積患者数は日本全国で約
15,000名（人口の約0.01%）とされる。急性期治療の進歩にも関わらず、成人への移行医療に抗血栓療法の継続を
要する可能性の高い中等度以上の冠動脈瘤は、現在の新規発生率は100～150人（2-3人/0-4歳人口10万人/年）と
されている。一方、川崎病既往冠合併症患者が、思春期、若年成人世代（ AYA世代）に至り、内皮障害、慢性炎
症、冠動脈壁異常を伴うことが報告され、成人期の予後が危惧される。実際、年間約100名の川崎病性急性冠症候
群が発生するとされ、40歳未満の若年性心筋梗塞の5-9%を占め、今後，若年成人の虚血性心疾患の原因として重
要になると予想される。しかし、成人期の川崎病既往者の冠イベントの診療実態は不明であり、また成人期に心
筋梗塞を来した例の約半数は診療離脱例とされ、さらに一般成人の冠動脈粥状硬化と病理学的に異なると報告さ
れている。以上から、川崎病既往成人の冠後遺症は、希少であり病態が不明で、有効な治療法が未確立であ
り、その実態解明によるエビデンス創出が、川崎病既往成人の診療の最適化、標準化に必須である。その為に
は、川崎病冠後遺症に関わる小児期ら成人期に繋がる関連学会の既存データベースを連携の下に活用し、臨床像
（自然歴、冠イベント、薬物療法、カテーテル治療、外科治療の成績）、疫学像（診療実態と医療費）、病態
（病理所見、冠動脈画像）の解明が重要と考えられる。 本講演では、小児期から成人期の本症に関わる学会の連
携した取り組みの現状と課題に関して報告する。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー16（ III-LS16） 
R S ウイルス感染症の重症化リスクと予防に向けて：パリビズマブが果た
す現在の役割
座長:小山 耕太郎（岩手医科大学医学部小児科学講座 主任教授） 
スポンサード:アッヴィ合同会社
Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track3
 

 
R S ウイルス感染症の重症化リスクと予防に向けて：パリビズマブが果
たす現在の役割 
○豊野 学朋 （秋田大学大学院医学系研究科 医学専攻 機能展開医学系 小児科学 准教授） 



[III-LS16-1]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

(Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track3)

R S ウイルス感染症の重症化リスクと予防に向けて：パリビ
ズマブが果たす現在の役割

○豊野 学朋 （秋田大学大学院医学系研究科 医学専攻 機能展開医学系 小児科学 准教授）
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シンポジウム | 心不全

シンポジウム08（ III-S08） 
心不全「小児心不全薬物治療ガイドライン Update」
座長:村上 智明（札幌徳洲会病院 小児科） 
座長:小垣 滋豊（大阪急性期・総合医療センター 小児科新生児科）
Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track3
 

 
ガイドラインからみた小児薬物心不全治療薬 ～最新ガイドラインレ
ビューとこれからに期待する事～ 
○石井 良1, 石田 秀和1, 成田 淳1, 小垣 滋豊2, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院医学研究科 小
児科, 2.大阪府立急性期・総合医療センター 小児科・新生児科） 
先天性心疾患の慢性心不全治療-心保護薬のエビデンス 
○白石 真大 （北海道大学大学院・医学研究院 小児科） 
新しい薬-LCZ696と小児治験 
○三浦 大, 杉山 央, 平田 陽一郎, 安田 和志, 白石 公 （日本小児循環器学会 LCZ696治験プロ
ジェクトチーム） 
新しい心不全治療薬：トルバプタン 
○村上 智明 （札幌徳洲会病院 小児科） 
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ガイドラインからみた小児薬物心不全治療薬 ～最新ガイドラ
インレビューとこれからに期待する事～

○石井 良1, 石田 秀和1, 成田 淳1, 小垣 滋豊2, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院医学研究科 小児科, 2.大阪府立
急性期・総合医療センター 小児科・新生児科）
Keywords: 小児心不全, ガイドライン, 薬物治療
 
2015年に小児心不全薬物治療ガイドライン(JSPCCS)が改定され５年が経過した。この間 ACC/AHA(2017)や
ESC(2016)の心不全に関するガイドラインが改定され、その流れを汲み日本で2017年に急性・慢性心不全診療ガイ
ドライン(JCS/JHFS)が作成され、先天性心疾患並びに小児期心疾患の診断検査と薬物療法ガイドライン（19学会
合同2018年改訂）も提示された。これら最新のガイドラインをレビューし、それを踏まえ、日本の小児心不全治
療の現状と課題、今後の小児心不全ガイドラインの改訂に期待される事を考えたい。日米欧では、急性と慢性の
心不全診療が１つのガイドライン上にまとめられ、心不全の細分類（ HFrEF、 HFpEF等）とともに、心不全ス
テージ分類を用い、適切に治療介入を行う事を目的とし、アルゴリズムやフローチャートが作成されている。急
性心不全の薬物治療目標は、問題となる血行動態の改善であり、慢性心不全の治療目標は予後の改善である。収
縮機能障害による急性心不全に対し、強心薬にて急性増悪状態を脱したら可能な限り減量中止し、速やかに
ACE阻害薬やβ遮断薬などの心保護薬を開始する流れであり、小児領域でもその概念が普及しつつある。日本にお
いても小児心不全治療の課題として、心不全となる基礎疾患のバリエーションが多い為 EBMの確立が難しい、施
設よって心不全治療の経験に差異があり治療方針が多様である、等があり、今後多施設共同によるエビデンスの
蓄積が期待される。これからの心不全治療薬として、小児に対する臨床試験が行われているトルバプタンや、既
に欧米ガイドラインに有効性が示されているアンギオテンシン受容体/ネプリライシン阻害薬(ARNI)が期待され
る。また、 sGC活性化薬や心筋ミオシン活性化薬などが欧米ガイドラインでの位置づけが期待される。
JCS/JHFSのガイドラインには身体所見から緩和ケアに至る幅広い範囲まで記載されており、改訂の際に付け加え
られることも期待したい。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track3)

先天性心疾患の慢性心不全治療-心保護薬のエビデンス
○白石 真大 （北海道大学大学院・医学研究院 小児科）
Keywords: 先天性心疾患, 心不全, 薬物治療
 
心不全の急性期には症状・症候の改善を目標として、病態を把握した上で血行動態を改善する薬（カテコラミン
や利尿薬等）を使用する。血行動態を改善する薬は必ずしも予後を良くする薬剤ではなく、漫然と投与すると予
後に悪影響を及ぼすこともある。一方、予後を改善する薬（成人で使われるベータ遮断薬やレニン-アンジオテン
シン-アルドステロン系(RAAS)の遮断薬等）は導入することで必ずしも見た目の血行動態は良くならないあるいは
一時的に悪くなることすらある。予後を改善する薬の効果判定は大きな randomized control trial(RCT)等に
よってなされるべきであるが、先天性心疾患においては予後改善薬の効果判定に関する studyが少ない。 本学会
の小児心不全薬物治療ガイドラインが2015年(平成27年)に改訂されてから5年が経過した。改定後の2016年に
American Heart Association(AHA)から先天性心疾患に関する慢性心不全治療の statementが発表された。その
statementでは先天性心疾患では薬物治療による予後改善効果の確固たる根拠に乏しいことが明確に記載され、薬
物の副作用に留意することが強調されている。実際にその後発表された先天性心疾患の慢性心不全治療薬に関す
る幾つかの studyをみても有効性を十分に示した薬剤はない。 この5年間に発表された薬剤による先天性心疾患
に対する心保護治療のデータについて概説する。
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新しい薬-LCZ696と小児治験
○三浦 大, 杉山 央, 平田 陽一郎, 安田 和志, 白石 公 （日本小児循環器学会 LCZ696治験プロジェクト
チーム）
Keywords: 心不全, LCZ696, 小児治験
 
【背景】 LCZ696（本剤）は，ナトリウム利尿ペプチドを分解するネプリライシンの阻害薬およびアンジオテンシ
ン II受容体拮抗薬のバルサルタンが結合した1分子化合物である．成人では，左室駆出率が低下した慢性心不全
患者を対象とした臨床試験で，エナラプリルを上回る効果が検証された．海外に続いて日本でも成人の保険適用
を申請し本年6月に取得した．このような情勢を踏まえ，小児の慢性心不全に対する本剤の国際共同治験が計画さ
れた．日本では小児循環器学会と契約を締結し，臨床試験委員会とプロジェクトチームが支援している．【方
法】日本は，本剤の安全性や薬物動態を評価するパート1ではなく，有効性と安全性をエナラプリルと比較し優越
性を検討するパート2から参加した．試験デザインは，多施設共同二重盲検ランダム化実薬対照比較試験であ
る．対象は，生後1ヵ月～18歳未満の体心室左室を有する二心室の患者で，左室収縮機能障害（駆出率45%以下ま
たは内径短縮率22.5%以下）による心機能分類（ NYHA/Rossスコア）が II～ IV度の慢性心不全を有する患者であ
る．目標用量として本剤3.1mg/kg，1日2回投与，又はエナラプリル（対照薬）0.2mg/kg，1日2回投与までそれぞ
れ漸増し，52週間投与する．主要評価項目は，死亡，心臓移植待機リストへの登録，心不全の悪化，
NYHA/Rossスコアの変動等に基づいた順位付け（ global rank endpoint）である．【成績】2016年11月から症例
登録が開始し，目標症例数（世界で360例）の達成を目指し登録中である（日本は10施設が参加）．【結語】本剤
の小児治験は，成人の保険適用取得前に開始し，学会と契約を締結して実施した．小児循環器領域では，エビデ
ンスの乏しい適応外使用が安易に用いられているが，治験に積極的に参加するべきである．本剤は画期的な心不
全治療薬であり，小児に対する国際的なデータを踏まえた適用取得が期待される．
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track3)

新しい心不全治療薬：トルバプタン
○村上 智明 （札幌徳洲会病院 小児科）
Keywords: 心不全, 利尿薬, うっ血
 
トルバプタンはアルギニンバソプレシン V2受容体拮抗薬であり、日本では2010年に“ループ利尿薬等の他の利尿
薬で効果不十分な心不全における体液貯留”に対して厚生労働省より承認された。2015年に発行された日本小児循
環器学会・小児心不全薬物治療ガイドライン改訂版において、当時小児では症例報告程度しかデータがなかった
にもかかわらず、既にトルバプタンは比較的大きく取り上げられている。諸外国と異なり本邦では心不全に伴う
体液貯留の治療薬として認可されたこともあり、国内の循環器内科領域での取り上げられ方は目を見張るものが
あり、たくさんのエビデンスが構築されている。小児領域でも日本小児循環動態研究会から多施設共同研究の結
果が報告されている。現在小児での適応を取得すべく、日本小児循環器学会協力のもと治験が進行中である。本
セッションではトルバプタンに関して概説し、治験の内容・進捗状況を紹介する。
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優秀演題 | 心不全

優秀演題11（ III-OEP11） 
小児心不全薬物治療ガイドライン Update
座長:村上 智明（札幌徳洲会病院） 
座長:小垣 滋豊（大阪急性期・総合医療センター 小児科新生児科）
Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track3
 

 
乳児 DCM管理における前後負荷評価の重要性 
○原 卓也, 石川 友一, 倉岡 彩子, 兒玉 よしひこ, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども
病院） 
小児心不全では、 AT1アンジオテンシン受容体を抑制すべきか刺激すべ
きか？ 
○山田 充彦 （信州大学 医学部 分子薬理学教室） 
先天性心疾患における新しい慢性循環不全ターゲットとしての内因性ナ
トリウム利尿ペプチド 
○齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉
淳一2, 小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科） 
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乳児 DCM管理における前後負荷評価の重要性
○原 卓也, 石川 友一, 倉岡 彩子, 兒玉 よしひこ, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）
Keywords: 乳児拡張型心筋症, ESWS, 前負荷
 
【背景】乳児 DCMは RAS系阻害薬やβ遮断薬の導入による回復が期待されるが、補助循環導入判断が後手に回り不
幸な転帰をとる場合も多い。【目的】乳児 DCMに早期より補助循環適応とすべき所見がないか探索した。【方
法】2005年～2019年に当院で経験した乳児 DCM9例の心機能を後方視的に比較した。詳細に経過を追えた５例はそ
の推移も比較した。前負荷は％ LVDd(UCG)、後負荷は ESWS（ End Systolic Wall Stress）を指標とした。【結
果】年齢0.6±0.4歳、男:女=2:7例、全例心不全症状を呈し初診時 CTR 69±1.9% , LVDd 178±22%, LVEF 29±8%で
あった。人工呼吸管理4例、 DOA6例、 DOB1例、 PDEIII阻害剤8例で使用した。全例経口薬物療法が導入された
が、1例のみ ACE阻害薬開始に伴いショックから心肺停止となり補助循環導入後に死亡した。改善例との比較で
は、初診時 EF(28.6±8.3 vs 27.0%）・収縮期血圧（69.1±8.5 vs 75）に差はなかったが%LVDd（173±19 vs
211%）および ESWS(n=5)、 84±41 vs 186g/cm2が高値であった。さらに改善例では急性期治療に伴い ESWS低下
（95 → 75g/cm2）と併行して％ LVDd（163→168）が増大したうえで慢性心不全治療が開始されたが、死亡例では
ESWS（186→186g/cm2）%LVDd(203→200)とも不変なまま ACE阻害薬が導入されていた。【考察と結論】 ESWS高値
例では血圧維持作用における前負荷の影響を増大させた上で経口心不全治療薬を導入せねば、過度の降圧から
ショックに至る可能性がある。前負荷代償に余裕がなく後負荷を十分下げられない症例では早期から補助循環を
用いる必要があるかもしれない。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track3)

小児心不全では、 AT1アンジオテンシン受容体を抑制すべ
きか刺激すべきか？

○山田 充彦 （信州大学 医学部 分子薬理学教室）
Keywords: Pediatric heart failure, AT1 angiotensin receptor blocker, Beta-arrestin
 
It is well established that the inhibition of AT1 angiotensin receptors (AT1R) with AT1R inhibitors
(ARB) such as candesartan significantly improves the prognosis of adult chronic heart failure
patients; however, it is ill defined if it is also the case in pediatric heart failure. We recently
for the first time found that angiotensin II (AngII) causes strong positive inotropic effect on the
heart by activating L-type Ca2+ channels through AT1R of cardiac myocytes in mice only before weaning.
This effect was mediated by β-arrestin 2 but not Gq/11 proteins. Actually, a β-arrestin-bias AT1R
agonist (BBA), TRV027 which activates β-arrestin but inhibits Gq/11 proteins significantly increased
twitch Ca2+ transients in isolated neonatal mouse ventricular myocytes as well as human iPS cell-
derived cardiac myocytes which exhibits immature phenotype. TRV027 caused sustained positive
inotropic effect on the neonatal mouse heart. Finally, TRV027 significantly improved the prognosis
before weaning of knock-in mice bearing a mutation in cardiac troponin T that causes human congenital
dilated cardiomyopathy without causing any adverse effects on their wild-type littermates. In
contrast, the inhibition of both Gq/11 and β-arrestin with candesartan not only failed to improve the
prognosis of the knock-in mice but dramatically shortened the life span of their wild-type
littermates before weaning. These results suggest that heart failure of children before weaning
should be treated with BBA but not ARB and that ARB could be harmful at these ages.
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先天性心疾患における新しい慢性循環不全ターゲットとし
ての内因性ナトリウム利尿ペプチド

○齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 小山 耕太郎
1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 先天性心疾患, フォンタン, 心不全
 
背景：ナトリウム利尿ペプチド (NP)は心不全管理の生体指標として用いられているが、心血管系再構築・線維化
等の心不全増悪因子に対抗する生体代償反応でもある。これを利用した薬剤が LCZ696であり、 RAAS系阻害とと
もにネプリライシン (NEP)を阻害し、内因性 NPの代謝を抑制して心不全に伴う相対的 NP不足を補う。 BNPが全
身の NEP及び腎臓で代謝されるのに対し、 BNP前駆蛋白から分離される NT-proBNPは腎臓でのみ代謝されること
から NT-proBNP/BNP比(BNPR)は NEP活性を反映すると考えられ、実際 PARADIGM-HF試験では BNP上昇が認められ
ている。これを利用して先天性心疾患において NEP阻害が有用となりうるかを検討した。方法：心臓カテーテル
検査の際に採取した BNPRと各種生体データとの関連を解析した。結果：フォンタン症例(N=70)では BNP
(p=0.003)、 NT-proBNP (p=0.008)とも低値を示したが、 BNPRは非フォンタン症例 (N=55)と同様であった
(p=0.56)。 BNPRは年齢と負の相関(p＜0.001)、 Qsと正相関を示し(p=0.012)、若年かつ心拍出量が高いほど
NEP活性が高いと考えられた。体血管抵抗は非フォンタン(p=0.0021)、フォンタン症例(p=0.0065)共に BNPRと負
相関を示し、 BNPが NT-pro BNPと比較して低いほど後負荷増強を認めた。フォンタン症例では BNPRは血清ヒア
ルロン酸 (p=0.0088)、 III型プロコラーゲン (p=0.0056)、 IV型コラーゲン (p=0.053)、 IV型コラーゲン
7s(p=0.0057)と正相関を示し、 NEP抑制による NP活性促進が線維化抑制に寄与する可能性が示唆された。結
論：1995年以降本邦ではナトリウム利尿ペプチド製剤として Carperitideが使用可能であるが急性期循環不全に
対する治療に限定される。本検討から、先天性心疾患、特にフォンタン循環における心血管系リモデリング予防
にナトリウム利尿ペプチドは重要な役割を果たす可能性が示唆され、ネプリライシン阻害作用を持つ LCZ696の
フォンタン不全予防における役割が期待される。
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スポンサードセミナー

スポンサードセミナー17（ III-LS17） 
塞栓術の最高峰　〜冠動脈瘻と門脈体循環シャント〜
座長:金 成海（静岡県立こども病院 循環器科） 
スポンサード:ボストン・サイエンティフィックジャパン株式会社
Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track4
 

 
冠動脈瘻：カテーテル治療の実際 
○藤井 隆成 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 
門脈体循環シャント～カテーテルによる診断から塞栓術まで～ 
○土井 悠司 （倉敷中央病院 小児科） 
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冠動脈瘻：カテーテル治療の実際
○藤井 隆成 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 11:30 AM - 12:20 PM  Track4)

門脈体循環シャント～カテーテルによる診断から塞栓術ま
で～

○土井 悠司 （倉敷中央病院 小児科）
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シンポジウム | 成人先天性心疾患

シンポジウム09（ III-S09） 
成人先天性心疾患「移行の実際ー移行はどのように行われ始めている
かー」
座長:三谷 義英（三重大学大学院 医学系研究科 小児科学） 
座長:八尾 厚史（東京大学）
Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track4
 

 
【基調講演】先天性心疾患の移行医療の実態、提言から移行医療支援へ：
Overview 
○三谷 義英 （三重大学大学院 医学系研究科 小児科学） 
患者の視点から見た移行医療 
○山口 美はと （全国心臓病の子どもを守る会） 
先天性心疾患の成人期移行医療の実際：埼玉医科大学国際医療センター 
○岩永 史郎 （埼玉医科大学国際医療センター 心臓内科） 
埼玉医科大学での試み 小児循環器科の立場 
○連 翔太1, 長谷川 早紀2, 葭葉 茂樹1, 保土田 健太郎3, 加藤 律史2, 岩永 史郎2, 中埜 信太郎
2, 村松 俊裕2, 小林 俊樹1, 鈴木 孝明3, 住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児
心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓内科, 3.埼玉医科大学国際医療センター 小児心
臓外科） 
小児の自律への試みと患者教育の実際ー看護の役割ー 
○落合 亮太1, 佐藤 優希2, 秋山 直美1, 鈴木 姿子3, 権守 礼美4, 仁田 学5 （1.横浜市立大学
医学系研究科 看護学専攻, 2.国立成育医療研究センター研究所 小児慢性特定疾病情報室, 3.横
浜市立大学附属病院 看護部, 4.榊原記念病院 看護部, 5.横浜市立大学 医学部 循環器・腎
臓・高血圧内科学） 
当院を含む神奈川県における成人移行の問題点と Self care確立のための
発達評価の役割 
○柳 貞光1, 尾方 綾2, 岩佐 美可3, 水野 雄太1, 池川 健1, 杉山 隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1

, 小野 晋1, 金 基成1, 上田 秀明1 （1.神奈川県立こども医療センター 循環器内科, 2.神奈川
県立こども医療センター 臨床心理室, 3.神奈川県立こども医療センター 看護部） 
横浜 ACHD診療から見えてくるもう一つの移行医療 
○仁田 学1, 中島 理恵1, 菅野 晃靖1, 石上 友章1, 石川 利之1, 田村 功一1, 中野 裕介1, 渡辺
重朗2, 鉾碕 竜範2, 町田 大輔3, 益田 宗孝3 （1.横浜市立大学大学院 医学研究科 循環器・腎
臓・高血圧内科学, 2.横浜市立大学 小児循環器科, 3.横浜市立大学 外科治療学） 
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【基調講演】先天性心疾患の移行医療の実態、提言から移行
医療支援へ： Overview

○三谷 義英 （三重大学大学院 医学系研究科 小児科学）
Keywords: 移行医療, 先天性心疾患, 成人先天性心疾患
 
2017年以降、都道府県の移行医療支援整備事業が始まり、2019年4月には、日本成人先天性心疾患学会の専門医制
度が発足し、全国で81専門医修練施設と172名の暫定専門医が認定された。2019年12月に成育基本法と同時に、脳
卒中循環器病対策基本法が施行された。本講演では、移行医療支援に関わる実態と今後の動向を、関連する学会
の実態調査と都道府県での移行医療支援センターの案を提示し、都道府県での循環器病対策基本法との関わりな
ども含めて報告する。１ 日本循環器学会の移行医療実態調査全国の研修(関連)施設1287施設を対象に2019年1-
2月に実施された。外来受け入れ率は、単純疾患と複雑疾患の外来受入率は、全施設で85%、29%、大学病院で
92%、複雑疾患67%であった。また、地域で移行医療の認知度、1-3次の連携体制、非成人先天性心疾患専門医への
普及啓発に課題を認めた。２ 日本成人先天性心疾患学会の移行医療支援センター実態調査全国の総合(連携)修練
施設81施設を対象に2019年11月に、実施された。97%の施設が関与に前向きであるが、70%以上の施設が設置未定
であった。修練施設の考えるニーズは、医療的支援の項目で70%以上、社会的支援項目で50%以上に指摘された
が、社会福祉領域のスタッフとの連携は乏しい結果が得られた。以上から、都道府県との連携に関わる具体的な
案（協議会等の設置、既存の支援ネットワークとの連携、モデル業務）、先行地域の地域モデル等を提示す
る。脳卒中循環器病対策基本法の骨子案に、移行医療支援の関わる内容が反映され、今後の都道府県で基本計画
に反映することが期待される。本発表は、日本成人先天性心疾患学会 移行医療、専門医制度普及委員会、日本循
環器学会の関わる先天性心疾患の移行医療関連８学会横断的部会、難治性疾患政策研究事業（白石班）の多くの
委員、班員の協力による。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track4)

患者の視点から見た移行医療
○山口 美はと （全国心臓病の子どもを守る会）
Keywords: 患者会, 成人先天性心疾患, 社会的課題
 
＜全国心臓病の子どもを守る会と先天性心疾患医療の進歩＞全国心臓病の子どもを守る会(以下守る
会)は、1963年に創立され57年になる。この年月「命を救いたい」という医療者の強い思いと、「救ってほし
い」と願う患者家族の強い思いがあった。守る会は先天性心疾患の医療とともに歩んできたともいえる。創立当
初は救えなかった子どもたちも、医療の進歩により、救命率は飛躍的に上がった。救命率が上がると術後遠隔期
の問題が浮かび上がってきた。こども病院に通院している患者のなかには、いずれ病院をかわらなければならな
いという心配も出てきた。同時に、「成人先天性心疾患」の問題が認識されるようになり、会としても、機関誌
「心臓をまもる」などで周知して、「移行医療」の重要性についても語られるようになった。＜移行医療の現実
と課題＞守る会が2018年に実施した「生活実態アンケート」の結果や会員の事例に基づき、以下３つに分けた患
者の現状と社会的課題を考察し、よりよい移行医療に期待をこめたい。1.「定期的な経過観察が必要な患
者」…軽症といわれている疾患や、指定難病に疾患名が入っていても治療の必要がない患者が多くいる。１年に
１回から数年に１回の経過観察は必要だが、通院をドロップアウトしてしまう患者がおり、その危険性を伝える
必要がある。2.「専門医による継続的な診察、治療が必要な患者」…重症（複雑）な心疾患では、成人期以降の
後遺症(合併症・遺残症・続発症)の問題があるが、適切に移行する施設や専門医が少ない。障害者手帳を取得し
ていない患者もいる。また、就労支援も必要である。3.「専門医による継続的な診察、治療が必要で重複障害の
ある患者」…心疾患以外に染色体異常、肢体不自由がある場合には、他科に受診しているため、移行医療が困
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難。通所施設など福祉的支援が必要である。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track4)

先天性心疾患の成人期移行医療の実際：埼玉医科大学国際医
療センター

○岩永 史郎 （埼玉医科大学国際医療センター 心臓内科）
 
当院では外来予約されている患者は必ず診療しなければいけないことになっているため、小児循環器医が心臓内
科(＝循環器内科)の外来に予約を取ると診療科が移行することになる。小児科側の希望で移行医療が行われ
る。しかしながら、一般に循環器内科は最も多忙な診療科といっても過言ではない。先天性心疾患は他の心疾患
に比べて症例が少なく、病態が多様かつ複雑であるため、これを専門とする循環器内科医は限られる。急性冠疾
患の緊急治療や、不整脈カテーテル治療を専門とする内科医で、先天性心疾患診療に興味があるものは少な
く、心エコー図を専門とする医師が成人先天性心疾患の診療を担当することが多い。先天性心疾患に興味と知識
がある一部の循環器内科医が外来診療を担当するため、少数の外来に患者が集中することになる。特に、当院は
埼玉県西部のごく少ない３次医療機関のひとつであり、紹介患者を多く引き受けている。そのため、病院連携が
十分に進められており、安定した患者は近隣の医療機関に通院し、当院へは半年から1年程度の間隔で来院するこ
とになる。　合併症のない心房中隔欠損閉鎖術後例を外来で経過観察することはなく、シャント量の少ない心室
中隔欠損(VSD)も外来に通院する必要性は低い。感染性心内膜炎に関する注意点を教育し、受診が必要な状況を患
者が理解していれば、通院の必要はない。室上稜上部型 VSDに合併する大動脈弁逆流(AR)であっても、成人の
ARは卑近な病態であり、逆流が高度にならない限り頻回の外来通院が必要とはみなされない。心不全・心室収縮
機能障害合併例の急性期治療、手術時期の近い弁膜症合併例、不整脈薬物治療導入に加えて、 TCPC
conversionを待つ症例などが私の外来で定期的な治療を続けている。小児循環器医と循環器内科医は診療に関す
る考え方に多少の差異があるため、お互いの立場を尊重しながら、移行医療を進めていく必要がある。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track4)

埼玉医科大学での試み 小児循環器科の立場
○連 翔太1, 長谷川 早紀2, 葭葉 茂樹1, 保土田 健太郎3, 加藤 律史2, 岩永 史郎2, 中埜 信太郎2, 村松 俊裕2,
小林 俊樹1, 鈴木 孝明3, 住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療
センター 心臓内科, 3.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓外科）
Keywords: 成人先天性心疾患, ACHD, 移行医療
 
成人先天性心疾患(ACHD)患者数は年々増加し、小児患者数を越え、国内にはすでに50万人以上存在し、さらに1万
人/年の割合で増加する状況である.成人期の問題への対応のみならず、これらの膨大な患者数は既に小児循環器
医のキャパシティを超えていることからも成人循環器内科医への患者の移行が必要である.しかし、この ACHDの
移行には、医療者側、施設側、患者側にそれぞれ問題があり、模索が続いているというのが実際の状況である.当
院は、2007年に開設した施設で主体は近隣の埼玉医科大学本院から小児心臓診療部門を移行した.現在、 ACHDと
して外来フォローしている患者は、１. 最初から埼玉医大グループで診断され、成人となった患者. 2. 他院で小
児期に診断、受診していたが、転居等で当院に紹介となった患者. 3. 他院で小児期に診断受診していたが、何ら
かの理由で中断となった患者. 4. CHD自体も未診断で新たに心臓血管症状を訴え CHDの診断に至った患者に大き
く分けられる.当院の ACHD患者の比率として1,2が主体であり、小児科医が担当している.しかし、 ACHD外来を開
設、3,4が増加傾向となり、地域の成人内科から新たに症状を訴えるようになった3,4の患者が成人循環器内科に
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紹介されるようになってきている.ACHDの成人移行医療は各地で始まっているが、その進行度は、地域性や施設の
特性・数、地域との連携性、地域の成人内科医や循環器内科医との共通理解、そして取り組んできた年数に
よって全く異なる状況がある.結果的に、既に形ができている地域、まだ形を模索している地域、まったく始
まっていない地域に分かれると推測される.当施設は、まだ形を模索している地域であるが、その現状と問題点に
ついて提示し、議論したい.
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track4)

小児の自律への試みと患者教育の実際ー看護の役割ー
○落合 亮太1, 佐藤 優希2, 秋山 直美1, 鈴木 姿子3, 権守 礼美4, 仁田 学5 （1.横浜市立大学 医学系研究科 看
護学専攻, 2.国立成育医療研究センター研究所 小児慢性特定疾病情報室, 3.横浜市立大学附属病院 看護部,
4.榊原記念病院 看護部, 5.横浜市立大学 医学部 循環器・腎臓・高血圧内科学）
Keywords: 小児医療から成人医療への移行, 小児慢性特定疾病児童等自立支援事業, 移行期医療支援センター
 
海外では、移行期医療に関して観察研究に加え複数の介入研究が行われ、システマティックレビューも報告され
ている。先天性心疾患を含む小児期発症疾患患者への移行期支援に関する RCT4本を対象としたコクランレ
ビューでは、介入により患者の知識や自己効力感の向上が報告されている。観察研究を含めた33本の研究を対象
としたシステマティックレビューでは、介入により患者のアドヒアランス向上と成人期医療機関の適切受診の促
進が報告されている。また、移行準備性評価ツールも複数開発されている。一方、国内の研究は診療体制や患者
の受診状況の実態調査、移行準備性評価ツール開発研究が多い。近年、介入研究が散見されつつある。 
国内の移行期医療支援体制については、日本小児科学会事務局が本年度、小児科専門医研修施設対象に実施した
全国調査の結果を待ちたい。成人先天性心疾患看護ワーキンググループでの議論を踏まえると、移行期支援外来
は小児病院を中心に一部の施設で開設されており、主に小児科医と看護師により運営されている。支援としては
心臓の絵を描くなど患者の病状に関する教育、成人医療機関への移行準備、移行準備性評価ツールの使用などが
行われている。しかし、多くの施設で移行期支援外来および移行期医療担当部署はなく、主治医の裁量に任され
ている。また、移行期の患者は外来診療が中心だが、看護師が外来患者に接する機会は限られており、入退院支
援や心臓リハビリテーションなど、看護師が関与する既存の機会の活用が模索されている。また、移行期医療の
役割の一つである自立・自律支援には小児慢性特定疾病児童等自立支援事業や移行期医療支援センターとの連携
も必要だが、未確立な地域が多い。 
本邦でも移行期医療における支援内容や移行準備性評価ツールは整理・開発されてきたが、その提供体制は発展
途上である。既存資源との連携を含めた体制確立と効果評価が必要である。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track4)

当院を含む神奈川県における成人移行の問題点と Self
care確立のための発達評価の役割

○柳 貞光1, 尾方 綾2, 岩佐 美可3, 水野 雄太1, 池川 健1, 杉山 隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 金 基
成1, 上田 秀明1 （1.神奈川県立こども医療センター 循環器内科, 2.神奈川県立こども医療センター 臨床心理
室, 3.神奈川県立こども医療センター 看護部）
Keywords: 成人移行, 発達検査, 単心室
 
【背景】成人移行では医学的転科、 Self careの確立、社会的問題の解決が重要となる。成人先天性心疾患専門
医制度の導入等を含め、制度は整いつつある。当院ではフォンタン症例を中心に知能検査に加え適応評価である
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Vineland適応行動尺度を施行している。【目的】1、当院の現状から、神奈川県の移行の問題点を明らかにす
る。2、 Self care獲得に向けた発達検査の位置づけを明らかにする。【対象と方法】2018年までの18歳以上外来
患者数、移行状況、未移行群を評価し、神奈川県の移行の問題点を考察する。知能検査と Vinelandを行った
115例の結果から Self careの対策を考察する。【結果】1、18歳以上外来受診者数は2016年464人、2017年
394人、2018年342人であった。2018年中の移行終了患者は226人(66％)、未移行は116人(34%)、2心室疾患の移行
先の23％が県外に対し、単心室は73％であった。30歳以上は31人で移行済24人（77％）未移行7人（23％）、未移
行例は根治手術不能例、重度発達障害を有した。2、発達検査では全検査で正常68人(59.1%)、境界域(24.3%)、遅
滞（16.5％）、 Vineland正常60人(52.2%)、境界域33人(28.7%)、遅滞22人(19.1%)といずれも40％以上で問題を
有していた。発達検査正常の68人のうち Vineland正常46人(67.6%)、 境界21人(30.9%)、異常1人(1.5%)で
あった。【考察】成人患者数は30歳以上を含め減少傾向にある。移行制度の開始に伴い成人施設の理解が進んで
いるものと思われる。一方単心室の移行は県外に頼らざるを得ない状態で早期の改善が求められる。フォンタン
症例に限られた評価だが、患者の40％は発達適応に支障を有し、 Self careの確立には理解度に応じたプログラ
ムの作成が必要と考える。また知能検査が正常でも適応困難症例が30％に認められ、合わせてフォローしていく
必要があり、看護師、臨床心理師、精神科医等を含めたチームでのプログラム作成を模索中である
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 3:00 PM - 5:00 PM  Track4)

横浜 ACHD診療から見えてくるもう一つの移行医療
○仁田 学1, 中島 理恵1, 菅野 晃靖1, 石上 友章1, 石川 利之1, 田村 功一1, 中野 裕介1, 渡辺 重朗2, 鉾碕 竜範
2, 町田 大輔3, 益田 宗孝3 （1.横浜市立大学大学院 医学研究科 循環器・腎臓・高血圧内科学, 2.横浜市立大学
小児循環器科, 3.横浜市立大学 外科治療学）
Keywords: 成人先天性心疾患, 診療体制構築, 移行医療
 
[背景]成人先天性心疾患(ACHD)の診療体制構築では小児科から循環器内科への“移行医療”の重要性が認識さ
れ、議論の中心である。当院では2016年4月より ACHD専門外来を始動し、4年が経過した。当初想定していた小児
循環器医を中心とした CHD専門医からの紹介以外に、 CHD非専門医からの紹介が多く、紹介後の経過が異なるこ
とを経験した。今回 CHD専門医からの紹介と非専門医からの紹介例の臨床的特徴の違いを明らかにすることを目
的とした。 
[対象と方法]対象は2016年4月から2019年7月までに紹介された計230例(平均年齢37歳、男性97例)。 CHD専門医か
らの紹介例と非専門医からの紹介例の背景因子、紹介後の侵襲的治療適応を診療録より後方視的に検討した。 
[結果] 121例(53%)が非専門医からの紹介で、うち91例(75%)は循環器内科医であった。109例(47%)の専門医から
の紹介のうち86例(79%)は小児循環器医であった。非専門医からの紹介患者の特徴として1.年齢が高く(41.6±16.3
vs. 32.0±12.0歳、 p＜0.01)、2.単純心奇形が多く、複雑心奇形が少ない(27.0% vs. 12.8%、16.5% vs. 40.4%、
p＜0.01)、3.通院中断経験が多い(16.5% vs. 3.7%、 p＜0.01)、4.紹介後に侵襲的治療(手術/カテーテル治療)適
応と判断される症例が多く含まれていた(47.9% vs. 26.6 %、 p＜0.01)。中でも注目すべきは侵襲的治療適応と
判断された症例の中で、非専門医からの紹介例では紹介時に侵襲的治療を意識されていない症例が多く、特に疾
患複雑度別では、中等度複雑心奇形でその差が顕著であった(50.0% vs. 23.3%, p=0.02)。 
[結語]非専門医が侵襲介入を要する多くの ACHD患者を診療している現状を浮き彫りにしており、 ACHDの移行医
療にはこれまで強調されてきた“小児科から成人循環器内科への移行”以外に、“非専門医から ACHD専門医への移
行”を内在することを示唆している。これら2つの移行医療に対応するため、 ACHD専門施設はより大きな収容力が
求められる。
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優秀演題 | 成人先天性心疾患

優秀演題12（ III-OEP12） 
移行の実際ー移行はどのように行われ始めているかー
座長:三谷 義英（三重大学大学院医学系研究科 小児科学） 
座長:八尾 厚史（東京大学）
Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track4
 

 
静岡県立病院機構における移行期医療支援体制つくり 
○満下 紀恵1,2, 猪飼 秋夫2,3, 田中 靖彦1,2, 芳本 潤1,2, 宮﨑 文2, 廣瀬 圭一2,3, 金 成海1,2

, 新居 正基1,2, 小野 安生2, 坂本 喜三郎3 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立
総合病院 移行期医療部, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
ファロー四徴症遠隔期の右心容量負荷に伴う左心機能障害 
○安川 峻, 市川 肇, 小森 元貴, 海老島 宏典, 今井 健太, 島田 勝利, 帆足 孝也 （国立循
環器病研究センター 小児心臓外科） 
Eisenmenger症候群多施設共同研究の進捗状況 
○坂崎 尚徳1, 丹羽 公一郎2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科, 2.聖路加
国際病院 心血管センター） 
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静岡県立病院機構における移行期医療支援体制つくり
○満下 紀恵1,2, 猪飼 秋夫2,3, 田中 靖彦1,2, 芳本 潤1,2, 宮﨑 文2, 廣瀬 圭一2,3, 金 成海1,2, 新居 正基1,2, 小野
安生2, 坂本 喜三郎3 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立総合病院 移行期医療部, 3.静岡県立こども
病院 心臓血管外科）
Keywords: 移行期支援, 成人先天性心疾患, 移行期医療
 
【背景】臨床現場での移行期支援のニーズは以前から高く移行期支援ガイドや研修会など、学会や研究会主導で
の医療者に対する活動が続けられてきた。加えて、慢性疾患の移行期支援として行政が小児慢性特定疾病対策
で、都道府県に対して移行期医療センターや拠点的役割を担う機関の整備をすすめる通知をだし社会福祉サ
ポートも含む包括的な支援が求められている。【目的】静岡県における移行期医療支援体制の構築についての現
状と課題をあきらかにする。【現状と課題】静岡県立病院機構として、総合病院内に成人先天性心疾患(ACHD)外
来が2006年に開設され、患者数は400人を越えている。その８割がこども病院からの移行である。一方、患者自身
の疾病理解と自律促進のための包括的支援としてこども病院内に成人移行外来が2012年に開設。また、小児がん
領域でもこども病院内に2006年から長期フォローアップ外来が開設され移行期支援を早くから行ってきた。受け
手である総合病院側の ACHD外来では、こども病院小児循環器科医と総合病院成人循環器科医が協働で診療にあ
たっているが専任の循環器内科医の継続が困難であった。静岡県立病院機構では、中期計画の柱に移行期医療と
医療的ケア児の対応への取り組みをあげており、2020年より移行医療部を総合病院内に設け成人先天性心疾患科
として専任の医師を配置、小児/AYA世代腫瘍科、移行医療支援室を開設した。また包括的支援としての移行期医
療支援センターはこども病院内に設置されることになった。 ACHD総合修練施設-連携修練施設でもあることか
ら、今後、双方の病院での窓口がはっきりすることで、患者側の認知理解の促進、医療者側の患者情報共有、協
働診療が、よりスムーズにシームレスになること、他の総合修練施設、成人循環器科との連携も円滑に行われる
ことが期待される。
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track4)

ファロー四徴症遠隔期の右心容量負荷に伴う左心機能障害
○安川 峻, 市川 肇, 小森 元貴, 海老島 宏典, 今井 健太, 島田 勝利, 帆足 孝也 （国立循環器病研究センター
小児心臓外科）
Keywords: ファロー四徴症, 肺動脈弁閉鎖不全症, 左心機能
 
【背景・目的】ファロー四徴症(TOF)根治術後の肺動脈弁閉鎖不全症(PR)がきたす容量負荷は右心系拡大のみなら
ず左心拡張機能に影響を及ぼすことが知られている．本研究では， TOF根治術後の PRに対して肺動脈弁置換術
(PVR)を施行した症例の左心機能について検討した． 
【対象・方法】2006年4月から2018年12月に PVRを施行した23例を対象とし，術前の左室心拍出係数 LVSVI
(ml/beat/m2)＜40の13症例(L群)と， LVSVI ＞40の10症例(U群)の2群にわけて比較検討した．評価項目は術前およ
び術後1年の心臓 MRI検査，運動耐容能検査および BNP値とした．連続変数は中央値[四分位範囲]で表した． 
【結果】 TOF根治術時年齢は3.3 [1.8-6.7]歳， PVR時年齢は38.9 [28.4-46.0]歳，根治術から PVRまでの期間は
32.4 [25.8-37.8]年であった．入院死亡はなく，1例を遠隔期に交通外傷で失った．術前の心臓 MRI検査におい
て， LVSVIは L群で35.2 [31.9-37.9]， U群で46.3 [42.5-49.3]であった(p＜0.001)． RVEDVI (ml/m2)は L群で
206 [195-257]， U群で214 [182-253]と有意な差は認めなかったが(p= 0.71)， LVEDVI (ml/m2)は L群で71.7
[68.9-73.0]， U群で92.2 [83.6-96.8]と L群で有意に低かった(p= 0.001)．術後は， LVEDVIは L群で80.8
[77.1-86.8]， U群で80.4 [75.3-90.3] (p= 0.97)， LVSVIは L群で42.6 [36.0-46.4]， U群で42.5 [40.4-43.8]
(p= 0.69)といずれも有意な差がなかった．しかし術後の運動耐容能検査では， peak VO2 (ml/min/kg)が L群で
23.3 [20.9-26.7]， U群で28.9 [26.7-31.6]と有意に L群で不良で(p= 0.04)，さらに BNP値(pg/ml)は L群で
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32.6 [27.4-56.5]， U群で14.3 [10.3-18.8]と有意に L群で高かった(p= 0.007)． 
【結論】 PVR術前に LVSVIの低下を伴う場合，術後に LVSVIは改善し得るが，術後の運動耐用能は低く， BNP値
も高値であった．右心容量負荷による左心機能障害は不可逆的な心機能不全をもたらす可能性が示唆された．
 
 

(Tue. Nov 24, 2020 5:00 PM - 5:30 PM  Track4)

Eisenmenger症候群多施設共同研究の進捗状況
○坂崎 尚徳1, 丹羽 公一郎2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科, 2.聖路加国際病院 心血管セン
ター）
Keywords: Eisenmenger, Disease targeting therapy, BNP
 
【目的】 Eisenmenger症候群成人例の前向き多施設共同研究の進捗状況を報告する.【結果】登録症例は91例（男
性29例, post tricuspid shunt 79例, Down症 26例）,登録期間の中央値は55ヶ月（1から83ヶ月）,Primary
event（ PE）34例（入院19例, 死亡7例,肺移植1例,WHO-functional class(FC)悪化7例），入院の理由は心不全
7例, 出血６例（喀血4例）,低酸素血症3例, 大動脈解離1例で,入院後4例が死亡した. 68ヶ月死亡肺移植回避率は
83 %, 68ヶ月 PE回避率は60％であった. 死亡肺移植に関連する因子は, WHOFC≧ III（ Hazard ratio(HR) 3.35,
p=0.048),心不全既往（ HR 3.2, p=0.043）, 胸水貯留（ HR 29.8,p=0.0003）, 心嚢液貯留(HR 7.4,p=0.015),
BNP≧100pg/ml(HR 4.56,p=0.02), 登録時年齢≧40歳(HR 5.18,p=0.005), CTR≧60% (HR 3.76,p=0.03), RBC≦
550万(HR 5.64, p=0.009)であった. Disease targeting therapy(DTT)は, 登録時64例で施行されており, 登録後
6例で新たに開始され, 24例で追加または変更された. proactiveに開始または追加した13例のうち１例が浮腫の
ためボセンタンを中止したが, 登録時から最終受診時の WHOFCは, 2例で IIIから IIへ改善, 11例で変化はな
かった. 症状出現後に開始または追加した17例中2例で頭痛のためタダラフィルを中止したが, 開始または追加後
に効果ありと考えられた症例が13例, 効果無しが3例, 不明が1例であった. 登録時から最終受診時の WHOFCは,
2例で IIから I, 1例で IIIから IIへ改善し,2例で IIから IVへ, 1例で IIから IIIへ悪化, 11例で変化が無
かった.【結論】40歳以上. WHOFCIII以上, CTR60%以上, BNP100pg/ml以上, RBC550万以下の症例は, high risk群
と考えられ, 積極的な DTTを検討して良いと考えられる．
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デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ I）01（ OR01） 
一般心臓病学
指定討論者:麻生 健太郎（聖マリアンナ医科大学 小児科） 
指定討論者:小野 博（国立成育医療研究センター 循環器科）
 

 
膜様部心室中隔欠損と房室中隔欠損の解剖学的特徴を併有する疾患群につい
ての検討 
○加藤 有子, 新居 正基, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 金 成海, 満下 紀恵, 田中 靖彦 （静
岡県立こども病院 循環器科） 
乳幼児期に無症状で発見された small coronary arteriovenous
fistula(CAVF)の中期経過 
○三井 さやか, 福見 大地, 大島 康徳 （名古屋第一赤十字病院 小児循環器科） 
胸痛を主訴に小児循環器外来を受診した患児への循環器超音波検査実施の適
正性に関する検討 
○仲本 雄一1, 山田 俊介1, 小山田 遵2, 岡崎 三枝子3, 豊野 学朋1 （1.秋田大学 医学部 小児科,
2.大曲厚生医療センター 小児科, 3.秋田大学医学部附属病院 総合臨床教育研修センター） 
グレン循環における体肺動脈側副血管の発育とその背景についての検討 
○鈴木 彩代, 倉岡 彩子, 兒玉 祥彦, 中村 真, 石川 友一, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環
器科） 
遠隔期弁機能から見た RVOTR時の弁選択：人工弁 or ePTFE Valved Conduit 
○合田 真海, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜
也, 角 秀秋 （福岡市立こども病院） 
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膜様部心室中隔欠損と房室中隔欠損の解剖学的特徴を併有する疾
患群についての検討

○加藤 有子, 新居 正基, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 金 成海, 満下 紀恵, 田中 靖彦 （静岡県立こども
病院 循環器科）
Keywords: congenital heart disease, anatomy, 21-trisomy
 
【緒言】房室中隔欠損(AVSD)は房室中隔の欠損に加えて共通房室接合と房室弁異常を併せ持つことを解剖学的特
徴とする。一方、膜様部心室中隔欠損(VSD2)は、房室中隔を有し、特殊な例を除いて房室弁形態は正常とな
る。しかし、21-trisomy患者の中で、両側房室弁輪の下壁側においては、左右房室弁の off-settingを認め、筋
性房室中隔を有しているにも関わらず、膜様部中隔側では心室中隔欠損を介して左右の房室弁が連続した形態を
示し、共通房室弁の特徴を有する一群の症例が存在する。【目的】 AVSDと VSD2の解剖学的特徴を併有する症例
（ mix群）の臨床および解剖学的特徴を明らかにすること。【対象】2010年から2020年の間に静岡県立こども病
院で経験した mix群7例を対象。エコー動画記録、心臓カテーテル記録および術中ビデオ記録から解剖学的特徴に
ついて評価を行った。【結果】全7例：全例21-trisomyを合併；診断時月齢：中央値（範囲）：6 (1-17); 体重
(kg)：4.6 (3.1-8.0). 解剖学的特徴：全例において左右房室弁輪下壁側においては弁接合部の off-settingを認
め房室中隔が存在した。一方、膜様部では VSD2を介して左右の房室弁が連続していた。 SBL形態からの分類：
Rastelli type A＝4; type B=0; type C=0; intermediate type (separate orifice)=3。 AVSDの特徴からの分
類： Inlet/outlet disproportion(+)=2; 左室乳頭筋が上下位置関係=2。左室乳頭筋の位置異常を認めた症例は
いずれも inlet/outlet disproportionを認める症例であった。【考察】 AVSDと VSD2の両方の特徴を併有する
mix群はいずれも21－ trisomyを基礎疾患として有していた。 SBLの形態は左右に分割されるものと、中央に
tongueをもつ intermediate typeの2種類のみであった。 AVSDの特徴がより強くなる症例では inlet/outlet
disproportionと左室乳頭筋位置異常を併せ持つ傾向が見られた。
 
 

乳幼児期に無症状で発見された small coronary arteriovenous
fistula(CAVF)の中期経過

○三井 さやか, 福見 大地, 大島 康徳 （名古屋第一赤十字病院 小児循環器科）
Keywords: 冠動脈肺動脈瘻, 自然閉鎖, 無症状
 
【背景】近年エコーの精度向上により small coronary arteriovenous fistula(CAVF)が無症状の患者で偶然みつ
かる頻度が増えている。有症状や短絡量が多い CAVFの治療報告は散見されるが、自然閉鎖の頻度は様々であ
る。小～中の CAVFでも中高年期に心不全や狭心症を生じることがあり小瘻孔でも3-5年毎のエコーフォローが推
奨される。当院では新生児スクリーニングや川崎病の心エコーで small CAVFを発見し継続して経過観察している
症例も多く、乳幼児期から思春期までの自然経過を明らかにすることを目的とした。【対象と方法】2009年
1月～2019年12月に当科で新生児スクリーニングあるいは外来の心エコーで CAVFを指摘された18歳以下の患者
の、発見時月齢、性別、転帰、冠動脈走行などにつき診療録から後方指的に検討した。【結果】65名(男児
34名、女児31名)が対象。 CAVFを指摘された平均月齢は14か月（0～86か月）で平均追跡期間は42か月(0～215か
月)。自然閉鎖に男女差はなく(男児15例、女児16例が閉鎖、 p=0.623)、起始部の有意差はなかった(左冠動脈
61例中29例、右冠動脈4例中2例閉鎖、 p=1)。開口部が肺動脈内/心室内では心室内で消失率がやや高かったが有
意差は認めなかった(肺動脈内55例中24例、心室内10例中7例閉鎖、 p=0.174)。 CAVFの指摘後平均5年で半数
(48%)に自然閉鎖を認めた。1例は1歳4か月時コイル塞栓されたがその他治療介入例はなかった。経過中虚血や心
不全を認めた症例はなかった。【考察】 CAVFの自然閉鎖は48%にみられ従来の報告よりも高値で予後良好で
あった。 CAVFの閉鎖機序は、 CAVF内血流のずり応力による内皮細胞障害、動脈硬化性、血栓性の閉塞、線維
化、局所の心筋肥大などが推定される。開口部が肺動脈より心室内で閉鎖率が高いのは拡張期の圧較差が後者で
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高くずり応力の影響が大きいことを示唆しているかもしれない。
 
 

胸痛を主訴に小児循環器外来を受診した患児への循環器超音波検
査実施の適正性に関する検討

○仲本 雄一1, 山田 俊介1, 小山田 遵2, 岡崎 三枝子3, 豊野 学朋1 （1.秋田大学 医学部 小児科, 2.大曲厚生医
療センター 小児科, 3.秋田大学医学部附属病院 総合臨床教育研修センター）
Keywords: 適応, 胸痛, 循環器超音波検査
 
【背景】小児の胸痛診断において循環器超音波検査 (echo) は高い頻度で実施されるが、所見が得られることは
少ない。米国においては2014年に小児における echo適正実施基準ガイドラインが定められ、胸痛に対する
echo基準も存在する。本ガイドラインは適応を appropriate (A), maybe A (MA), rarely A (RA) に分類してい
る。【目的】小児胸痛例において米国ガイドラインで RAとされる例の echo実施頻度と診断結果を検討す
る。【方法】2015-9年に当院及び連携4施設の小児循環器外来を胸痛を主訴として受診した18歳以下の患者を対象
とした。当該例を対象に echo実施基準の適正性を米国ガイドラインに準じて分類した。【結果】54例が対象とな
り、年齢は中央値11歳（範囲4-17）で女児が52%を占めた。54例の echo実施基準は Aが56% (30/54), MAが13%
(7/54), RAが31% (17/54) であった。 Echoは46% (25/54) に実施され、 Aで70% (21/30), MAで14% (1/7), RAで
18% (3/17) であった。 Echoを実施された25例中、器質的疾患が12%（動脈管開存、心房中隔欠損：各1例）、軽
度の左心系弁逆流が4% (1/25) に認めら、いずれも A群であった。 Echoを実施された全例で胸痛の原因となる疾
患を認めなかった。 Echoを実施された RA群3例は全て正常所見であった。全54例中、胸痛の原因が観察期間内に
新たに同定された例や主要心血管事象を生じた例はなかった。【結論】小児循環器外来を胸痛を主訴として受診
した小児患者で、 RAと分類された18%で echoが実施され、いずれも陽性所見は認められなかった。 RAの基準は
本邦においても使用可能であることが示唆された。
 
 

グレン循環における体肺動脈側副血管の発育とその背景について
の検討

○鈴木 彩代, 倉岡 彩子, 兒玉 祥彦, 中村 真, 石川 友一, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器科）
Keywords: 体肺動脈側副血管, グレン循環, 単心室
 
【背景】 Glenn術（ BDG)後患者には少なからず体肺動脈側副血管(APCA)が存在するが、その程度は症例によって
大きく異なる。過剰な APCAは心室容量負荷や肺動脈圧上昇、 Fontan手術(F術)後胸水の原因になる。【方法】対
象は2015年1月～2018年12月に当院で F術を行った連続87例。 F術前カテーテル検査の大動脈造影を用いて
APCAを10段階にスコアリング(APCA score)し、診療録から得られた患者背景との関連を検討した。【結果】 APCA
scoreは平均3.59点。基礎疾患は左心低形成症候群および類縁疾患23例、左室性単心室34例、右室性単心室
24例、その他6例。肺動脈形態は肺動脈閉鎖25例、肺動脈狭窄22例、肺動脈狭窄なし40例であり、 PA Indexは平
均270.9mm2/BSAであった。肺動脈に対する初回手術介入方法は主肺動脈絞扼術16例、両側肺動脈絞扼術20例、体肺
動脈短絡術38例、 BDG9例、 primary Norwood手術4例。 BDG時平均1.1歳、 BDG後 SpO2平均85.6%、 BDG後 F術前
カテーテルまでの期間は平均408.2日で、その時点での肺血管拡張薬(PVD)使用は20例であった。 APCA
scoreと、基礎疾患、肺動脈形態や PA Index、初回手術介入方法、 BDG後 SpO2、 BDG後期間との関連はなかった
が、 PVD使用群は未使用群に比べ有意に APCA scoreが高かった(4.1vs3.4,p=0.02)。また、 PVDの使用は、 PA
Indexや BDG後 SpO2との多変量解析においても High APCA score群(score≧4点)に対するリスク因子であった(OR
4.38,95%C.I 1.18-16.30,p=0.027)。【結論】本検討では、 Glenn術後特有の肺循環や低酸素血症を反映する因子
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と APCAの程度との関連は明らかではなかった。 PVDの使用が APCAの発育を促す可能性はあるが、 PVD使用例の
背景にも注目すべきであり、今後も APCAの多い症例の臨床像を明らかにすることで、 F術までの管理に役立てい
きたい。
 
 

遠隔期弁機能から見た RVOTR時の弁選択：人工弁 or ePTFE
Valved Conduit

○合田 真海, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 野村 竜也, 角 秀秋
（福岡市立こども病院）
Keywords: RVOTR, 生体弁, ePTFE Valved Conduit
 
【背景】当院では2000年前半から右室流出路再建後の再手術時に、体格に応じて人工弁もしくは ePTFE Valved
Conduitを選択してきた。これまでの再右室流出路再建後の遠隔期成績から当院での現在の治療指針を報告す
る。【対象】2000年から2019年に当院で行われた TOF,PA/VSD(MAPCA)根治術後の再右室流出路再建術につい
て、心臓超音波検査および MRIによる弁機能を中心とした中-遠隔期成績を後方視的に検討した。再右室流出路再
建術は176例、手術時年齢:12歳[8-16歳]、 BSA1.21m2（0.84-1.45ｍ2）であった。そのうち Valved Conduit
104例(12mm:2例, 14mm:2例, 16mm:13例, 18mm:21例, 20mm:13例, 22mm:33例, 24mm:20例)、人工弁72例
(Epic:34例, Magna:27例, Mosaic:11例、19mm:1例, 21mm:19例, 23mm:25例, 25mm:26例, 27mm:1例)を使用してい
た。 Valved Conduit16-20mmおよび人工弁19, 21mmを小口径群、 Valved Conduit22、24mmおよび人工弁23-
27mmを大口径群として解析した。【結果】 小口径群での術後5年後の moderate PS（ Vmax＞3m/s）回避率は人工
弁:45％、 Valved Conduit:70％(p=0.0462)と有意に Valved Conduitで良好であった（観察期間中央値5年）。大
口径群での moderate PS回避率は術後3年の時点で人工弁:92%、 Valved Conduit:100%(p=0.0239)であったが、人
工弁群での PS(2例)はいずれも Epic弁によるもので、 Magna弁による PSは認めなかった。 MRIによる右室機能
評価を術後中央値3年の時点で61例（人工弁24例, Valved Conduit 37例）に行っていた。 MRIによる RVEF,
RVEDVI, RVmass indexは人工弁と Valved Conduitに有意な差を認めなかったが、逆流率はがわずかに Valved
Conduit(3.87%)で多かった。【まとめ】小口径群では Valved Conduitの人工弁に対する優位性が示された。大口
径群では Valved Conduitと Magna弁はともに良好な成績であり、体格が許せば25mmの Magna弁の選択も考慮でき
るものと考えられた。
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デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ I）02（ OR02） 
染色体異常・遺伝子異常
指定討論者:前田 潤（東京都立小児総合医療センター 循環器科） 
指定討論者:与田 仁志（東邦大学医療センター大森病院 新生児科）
 

 
大動脈弁上狭窄に対する適切な治療介入時期の検討 
○中村 太地, 竹田 義克, 岩崎 秀紀, 井美 暢子, 前田 顕子, 太田 邦雄 （金沢大学附属病院 小児
科） 
乳児期早期に高度肺動脈性肺高血圧(PAH)を認め非典型的経過から NFU1遺伝
子異常が判明した一男児例 
○桑名 都史絵, 池川 健, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞
光, 上田 秀明 （神奈川県立こども医療センター 循環器科） 
21trisomyに合併した大動脈縮窄の治療成績 
○山本 哲也1, 桑原 直樹1, 林 大地1, 田中 秀門1, 寺澤 厚志1, 後藤 浩子1, 川口 祐太朗2, 渕上 泰
2, 岩田 祐輔2, 桑原 尚志1 （1.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県相同医療セン
ター 小児心臓外科） 
18トリソミーにおける閉塞性肺血管病変の早期進行についての検討 
○田原 昌博1, 森田 理沙1, 浦山 耕太郎1, 杉野 充伸1, 山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児
科, 2.あかね会土谷総合病院 心臓血管外科） 
18トリソミー児の在宅移行を目的とした手術、治療介入に関する検討 
○國松 将也, 粒良 昌弘, 江畑 亮太 （千葉大学大学院 小児病態学） 



[OR02-1]

[OR02-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

大動脈弁上狭窄に対する適切な治療介入時期の検討
○中村 太地, 竹田 義克, 岩崎 秀紀, 井美 暢子, 前田 顕子, 太田 邦雄 （金沢大学附属病院 小児科）
Keywords: 大動脈弁上狭窄, Williams症候群, Doty手術
 
【背景】大動脈弁上狭窄は Williams症候群に合併することの多い進行性の病態であり、時に致死的な経過を辿
る。通常、圧較差が50mmHg以上で治療適応とされるが経過は症例により一様ではなく、心臓超音波検査では圧較
差を過大評価してしまうことからも介入時期について悩ましい場合がある。【目的】過去の症例を解析し、大動
脈弁上狭窄に対する適切な治療介入時期について検討すること。【方法】対象は当院で1984年以降に大動脈弁上
狭窄と診断、管理を行った13例（男：女=6：7）である。過去の診療録から経過観察期間、合併疾患、心血管イベ
ント（手術、死亡）の時期および内容、経過中のカテーテル検査および心臓超音波検査で評価した狭窄部の圧較
差、体表面積あたりの狭窄部径について後方視的に検討した。【結果】経過観察期間は1-35（中央値12）年、
Williams症候群は3例、末梢性肺動脈狭窄 9例、僧帽弁逸脱 2例の合併を認めた。冠動脈狭窄の合併はな
かった。心血管イベントあり(A群) は7例（ Doty 3, Myers 1, Konno 1, 介入前死亡 2）で発生時年齢は1-
18（中央値5）歳であった。イベント発生前の狭窄部圧較差はカテ57±7mmHg, エコー80±5mmHgで、イベントなし（
B群）と比較して有意に高かった。特に介入前死亡の２例（1歳、3歳）は直前の約1年で狭窄部圧較差の急激な上
昇（Δ40-50mmHg）を認めていた。狭窄部径は A群 10.2±0.9mm/m2, B群 12.2±1.1 mm/m2であった。【結論】本検討
における治療介入時期はこれまでの報告と大きな相違はなかった。但し、乳幼児期に急速な狭窄の進行を認める
例が存在し、その様な症例に対して介入のタイミングを逸することのないよう緻密な経過観察が必要であると考
えられた。
 
 

乳児期早期に高度肺動脈性肺高血圧(PAH)を認め非典型的経過か
ら NFU1遺伝子異常が判明した一男児例

○桑名 都史絵, 池川 健, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター 循環器科）
Keywords: NFU1遺伝子, 肺高血圧, 高乳酸血症
 
【背景】 NFU1遺伝子異常は、多発性ミトコンドリア機能障害症候群 (multiple mitochondrial dysfunctions
syndrome: MMDS) の原因の一つであり、乳児期発症の重篤な常染色体劣性遺伝性疾患である。 PAHを起こすとさ
れているが、本邦での報告はほとんどない。今回我々は、 NFU1 遺伝子異常により乳児期早期に高度 PAHを認め
た一例を経験したので報告する。【症例】男児。母体は23歳の初産で、家族歴に特記事項なし。妊娠41週3日に自
然分娩で仮死なく出生し、出生体重は2900gであった。生後1か月頃から活気不良、哺乳不良を認め、近医に入院
した。心不全、肺高血圧の診断で、第3病日に当院に転院した。転院時の経胸壁心臓超音波検査で高度 PAHを認
め、人工呼吸管理、一酸化窒素吸入、肺血管拡張療法を行った。第6病日に高乳酸血症を認め、循環不全と考
え、第8病日まで体外式膜型人工心肺(ECMO)を要した。 PAHの原因検索を進めたが、肺静脈狭窄や肺動脈塞栓症を
含めた心疾患、肺疾患、門脈圧亢進症を含む肝疾患、門脈体循環シャント、血栓塞栓症は否定された。循環不全
の改善にも関わらず、高乳酸血症の持続を認めた。血中アミノ酸分析で glycineの上昇、尿中有機酸分析で2-
ketoglutarateの上昇を認め、 NFU1遺伝子異常の可能性を疑った。 TruSight One Sequencing Panelによる
Clinical Exome解析の結果、 NFU1遺伝子異常が確定した。その後、肺出血・全身の浮腫が併発・増悪し、呼
吸・循環を保つことが困難となり、第30病日に永眠した。後日結果が判明した両親の Exome解析では、 NFU1遺伝
子に複合ヘテロ接合体変異を両親それぞれから検出した。【結論】乳幼児期の PAHに伴い、循環動態と矛盾する
高乳酸血症を認める場合には、 NFU1遺伝子異常など MMDSを考慮すべきである。本疾患は治療法のない致命的な
疾患であり、遺伝子診断による早期診断が不可欠である。
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21trisomyに合併した大動脈縮窄の治療成績
○山本 哲也1, 桑原 直樹1, 林 大地1, 田中 秀門1, 寺澤 厚志1, 後藤 浩子1, 川口 祐太朗2, 渕上 泰2, 岩田 祐輔
2, 桑原 尚志1 （1.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県相同医療センター 小児心臓外科）
Keywords: 大動脈縮窄, 21trisomy, 治療成績
 
【はじめに】 21trisomyの児には大動脈縮窄(CoA)の合併例が少ないとされており、その治療成績の報告は乏し
い。当施設で2009年1月から2019年12月までの10年間で、新生児期・乳児期に大動脈弓修復手術を施行した症例を
後方視的に抽出し、21trisomy群(21t群)と非21trisomy群(N群)に分けて治療成績を比較した。【結果】大動脈弓
修復術を施行した症例は41例あり、いずれも初回は外科手術で、期間内に術後のカテ評価を行っていたのが35例
で、21t群 5例（ CAVC合併 4例, VSD合併 1例）・ N群 30例(CoA単独 7例,VSD合併 18例, 他の疾患合併
5例)だった。21t群では前例で subclavian flap aortoplasty法(SCFA)+肺動脈絞扼術(PAB)を行い、1例のみ大動
脈弓吻合法(AAA)も併用していた。 N群では VSD合併例に対して PAB併用 16例・一期的修復 2例で、修復方法は
SCFA 12例・ AAA 5例・ AAA+SCFA 1例だった。21t群・ N群それぞれで、手術日齢は7-32(平均 15.0)・5-163(平
均 28.8)、手術時体重は2.7-2.9(平均 2.8)kg・1.4-5.8(平均 2.7)kgであった。術後の狭窄残存/再狭窄の評価と
してカテーテル検査で上行大動脈(aAo)と下行大動脈(dAo)間での収縮期圧の圧較差を評価しており(aAo＜ dAoで
は0mmHgとした)、カテ評価までの期間が21t群で0.9-3.5(平均 2.3)年・ N群 0.1-6.2(平均 2.0)年、圧較差は0-
3(平均 0.6)mmHg・0-80(平均 7.5mmHg)、バルーン拡張術を要したのはそれぞれ0/5例・9/30例だった。バルーン
治療までは術後0.2-5.7(平均 0.6)年かかっており、8例はバルーン拡張術で治療完結していたが1例は外科手術を
要した。9例の内、2例が CoA単独・5例が VSDのみ合併・2例が VSD以外にも合併疾患を有していた。【考察】 染
色体異常を有するために治療成績が悪化する事は見られなかった。合併疾患での差はあったが、 N群での CoA単
独例や VSD合併例でも追加治療を要した例も見られており、合併疾患と治療成績との関連は不明であった。
 
 

18トリソミーにおける閉塞性肺血管病変の早期進行についての検
討

○田原 昌博1, 森田 理沙1, 浦山 耕太郎1, 杉野 充伸1, 山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児科, 2.あかね
会土谷総合病院 心臓血管外科）
Keywords: trisomy 18, obstructive pulmonary vascular disease, pulmonary hypertension
 
【背景】高肺血流性心疾患を合併する18トリソミーでは、生後早期から肺高血圧(PH)が進行しやすいとされてい
る。我々は、18トリソミーの肺小動脈中膜は PHの割に薄く、さらに肺小動脈中膜欠損などの肺組織所見も高率に
合併することを報告してきた。近年、 Masakiらは、同様に PHが進行しやすいとされている21トリソミーとそれ
以外の群での検討で、21トリソミーにおける肺血管病変の早期進行は組織学的には証明できない、 PH進行には呼
吸などの肺血管病変以外の要因も関与している、と報告している(Circ J 2018)。【方法】2008年～2019年に当院
で心臓手術を行った18トリソミー37人中、初回姑息術時に肺生検を施行した28人を対象に、肺組織所見の
HE(Heath Edwards)分類、 IPVD(the index of pulmonary vascular disease)の他、閉塞性無呼吸などの呼吸障害
についても後方視的に検討し、 PH進行との関連について検討を行った。【結果】男女比9：19、手術時日齢中央
値36日（9～69日）、肺体血圧比術前0.92±0.14、術後0.43±0.15。 HE0：1人、 HE1：8人、 HE2：12人、
HE3：5人、分類不能2人。 IPVD1.0-1.2：21人、 IPVD1.3-1.7：4人、 IPVD1.8-2.0：1人、分類不能：2人。肺小
動脈中膜欠損4人(14.3%)、肺小動脈低形成13人(46.6%)、肺胞低形成15人(53.6%)。生検時月齢で層別化すると、
HE3は月齢1以下で4人、月齢2以下で5人(19.2%)に認め、 IPVD中央値は月齢1以下、月齢2以下ともに1.1(1.0-
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2.0)であり、これらは Masakiらの報告と比較して若干高い値であった。また、閉塞性無呼吸20人、生存退院
23人、気管切開7人であり、術前肺体血圧比は肺胞低形成に弱い相関を認めた(p=0.04)。【結論】月齢3以降の症
例が無いため、月齢と肺血管病変進行の検討には不十分であったが、18トリソミーでは早期から肺血管病変が進
行している可能性がある。一方、肺小動脈低形成が多いことに加え、肺胞低形成の存在も早期からの PH進行に関
与している可能性がある。
 
 

18トリソミー児の在宅移行を目的とした手術、治療介入に関する
検討

○國松 将也, 粒良 昌弘, 江畑 亮太 （千葉大学大学院 小児病態学）
Keywords: 18トリソミー, 先天性心疾患, 在宅移行
 
【背景】18トリソミー児(T18)の治療介入に関するエビデンスが集積されてきたことで、心臓手術を含む手術介入
が積極的に考慮されてきている。【方法】2011年1月から2019年12月までに当院で管理した T18について、心合併
症、外科的介入の有無、医療的ケアの導入の有無、転帰などの項目を診療録から後方視的に検討した。【結
果】同期間中に T18は17例(男児5例、モザイク型1例)あった。在胎週数及び出生体重はそれぞれ、31週4日～41週
0日(中央値38週5日)、885g～2146g(中央値1854.5g)であった。観察期間は0か月～69か月(中央値3か月)で生存例
は3例(18%)であった。全例に心血管奇形がみられ、内訳は心室中隔欠損症(VSD)9例、両大血管右室起始症
(DORV)4例、大動脈縮窄複合(CoA complex)3例、純型肺動脈閉鎖1例であった。在宅移行を希望したのが7例、実際
に移行できたのは VSD5例、 DORV1例の計6例であった。手術の希望があった3例(VSD2例、 DORV1例)に肺動脈絞扼
術 PAB(日齢28～32：平均日齢25)を施行し、そのうち1例は在宅酸素のみ、2例は非侵襲的換気を導入のうえ在宅
移行できた。在宅療養に移行できた患者のうち3例は観察期間中に死亡し、死因は急性肺炎2例(5歳9か月、1歳9か
月)と肝芽腫(2歳2か月)であった。 CoA complexの1例は超低出生体重児であったため、心臓手術の希望はあった
が施行できず、 NICU内で呼吸不全・心不全で死亡した。 VSDに肺動脈弁狭窄症を合併した1例は手術を施行せず
室内気管理のまま在宅移行できたが、のちに気管軟化症が顕在化し3か月時に気管切開・人工呼吸器管理を導入し
た。【結論】心疾患に対する手術を行い在宅移行した患者も全例在宅での呼吸補助を要していた。また、在宅移
行後の死因として急性肺炎の割合が高く、気管軟化症が顕在化した症例がいることから、在宅移行にあたっては
呼吸の安定化が重要と考える。
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デジタルオーラル | 胎児心臓病学

デジタルオーラル（ I）03（ OR03） 
胎児心臓病学
指定討論者:田中 靖彦（静岡県立こども病院） 
指定討論者:石井 徹子（千葉県こども病院 循環器科）
 

 
重複大動脈弓の抽出は、右大動脈弓と第一分枝の角度測定が有用である 
○森 雅啓, 石井 陽一郎, 橋本 和久, 廣瀬 将樹, 松尾 久実代, 青木 寿明, 高橋 邦彦, 萱谷 太
（大阪母子医療センター 小児循環器科） 
胎児診断された重複大動脈弓・血管輪に対する造影 CTを用いた手術適応評価 
○池川 健1, 金 基成1, 川滝 元良2, 水野 雄太1, 杉山 隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 柳
貞光1, 上田 秀明1 （1.神奈川県立こども医療センター 循環器内科, 2.神奈川県立こども医療セン
ター 新生児科） 
出生直後の心臓外科治療を準備して計画分娩を行った重症先天性心疾患症例
の検討 
○漢 伸彦1,2,3, 島 貴史1,2, 古賀 恭子2,5, 倉岡 綾子3, 児玉 祥彦3, 石川 友一3, 佐川 浩一3, 小田
晋一郎4, 中野 俊秀4, 角 秀秋4 （1.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 2.福岡市立こども病院 新
生児科, 3.福岡市立こども病院 循環器科, 4.福岡市立こども病院 心臓血管外科, 5.福岡市立こども
病院 検査科） 
The analysis of multicenter fetal echocardiography registration in
Japan 
○瀧聞 浄宏1,2, 池田 智明1,3, 武井 黄大1,2, 加地 剛1,4, 河津 由紀子1,5, 川崎 有希子1,6, 稲村 昇1,7

（1.日本胎児心臓病学会 総務委員会, 2.長野県立こども病院 循環器小児科, 3.三重大学 産婦人科,
4.徳島大学 産婦人科, 5.豊中市民病院 小児科, 6.大阪市立総合医療センター 小児循環器科, 7.近
畿大学小児科） 
DPDTによる Ebstein病の予後 
○川滝 元良1, 金 基成2 （1.神奈川県立こども医療センター 新生児科, 2.神奈川県立こども医療セ
ンター 循環器科） 
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重複大動脈弓の抽出は、右大動脈弓と第一分枝の角度測定が有用
である

○森 雅啓, 石井 陽一郎, 橋本 和久, 廣瀬 将樹, 松尾 久実代, 青木 寿明, 高橋 邦彦, 萱谷 太 （大阪母子医
療センター 小児循環器科）
Keywords: 重複大動脈弓, 右大動脈弓, DAA
 
【はじめに】胎児心エコーの発展により、重複大動脈弓（ DAA）が胎児期に診断される例が増えてきている一方
で、一側大動脈弓の部分閉鎖を示す不完全型重複大動脈弓（ iDAA）は、鏡像的分枝を有する右大動脈弓(中川分
類 M型)と形態が類似しているため、胎児期での診断が困難であり、出生後の造影 CT検査や手術所見で判明する
ことも稀ではない。 
【目的】 DAA(iDAA)と中川分類 M型の右大動脈弓(RAA)の特徴を考察し、胎児心エコーでの診断方法について検討
する。 
【方法】対象は2010年1月から2019年11月の間、当院で DAA、 iDAA、 RAAと診断した症例。 DAA・血管輪が形成
する血管間距離/上行大動脈-下行大動脈の距離（ DV length）、右大動脈弓と第一分枝の角度(RF angle)、血管
輪を形成している位置の気管径について、保存された胎児心エコー画像で後方視的に計測し、 Wilcoxon の順位
和検定を用いて統計学的解析を行った。 
【結果】症例は DAA7例(iDAA3例)、 RAA4例の計11例であった。 iDAAは胎児期では全例血管輪と診断されてお
り、出生後の呼吸障害の精査時に iDAAと診断された。 DV lengthは DAA:0.46-0.83、 RAA:0.42-0.77 (p=n.s)、
気管径は DAA:2.4-4.8mm、 RAA:3.3-4.6mm (p=n.s) と共に有意差を認めなかったが、 RF angleは DAA:32-
63度、 RAA :76-89度 (p＜0.01) と DAAで全例70度未満であり有意に急峻であった。 
【考察】今回の鑑別方法は診断が難しい iDAAも診断ができる。 RAAと異なり、 DAAは第一分枝が下行大動脈とつ
ながるため、 RFangleが急峻となると思われる。 
【結語】胎児心エコーにおいて DAAに加えて RF angleが70度未満であれば iDAAである可能性がある。
 
 

胎児診断された重複大動脈弓・血管輪に対する造影 CTを用いた
手術適応評価

○池川 健1, 金 基成1, 川滝 元良2, 水野 雄太1, 杉山 隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 柳 貞光1, 上田
秀明1 （1.神奈川県立こども医療センター 循環器内科, 2.神奈川県立こども医療センター 新生児科）
Keywords: 重複大動脈弓, 血管輪, 手術適応
 
【背景】重複大動脈弓による血管輪は、出生直後から高度の呼吸症状で発症する症例や乳児期に呼吸障害、嚥下
障害で発症する疾患である。従来はまれな疾患と考えられていたが、近年、胎児診断症例が増加し、頻度の多い
疾患であることが分かってきた。以前は診断時点ですべて手術介入の方針が取られていたが、多くが無症状で経
過することが明らかになってきており、重複大動脈弓による血管輪に対する治療方針の再検討が必要と考えられ
る。【目的】重複大動脈弓・血管輪の手術適応を明らかにすること。【対象と方法】2013-2019年に当院で周産期
管理を行った重複大動脈弓・血管輪の胎児診断例10例を対象とした。後方視的に出生後の造影 CTを含む診療情報
を得た。気管の血管輪に囲まれた最狭部と周辺の参照部に対して、矢状断・冠状断で気管径を計測した。 aを最
狭部、 bを参照部の矢状断気管径×冠状断気管径と定義し、比較検討を行った。【結果】10例（男7 例、女
3例）のうち、出生後に喘鳴、酸素化不良を認めた有症状例が1例、無症状群が9例であった。有症状の1例は日齢
6で準緊急手術を行った。無症状群のうち、待機手術を行ったのが7例（手術月齢0.8-3.8）、保存的に経過観察を
したのが2例であった。有症状の1例は a/b：0.189、無症状群は a/b：0.602±0.086であり、明らかに有症状例で
低かった。無症状群のうち、出生後に左側大動脈弓の血流途絶を認めたものが4例（うち2例が経過観察例）認め
た。4例の途絶群の a/b：0.557±0.040、5例の途絶をしなかった群は a/b：0.638±0.036であり、有意差を認めな
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かった(P=0.697)。10例のいずれも遠隔予後は良好であった。【結語】出生後の CTで計測された矢状断・冠状断
の最狭部気管径は、無症状群と比較して有症状例で狭かった。また無症状の場合、左側大動脈の血流途絶の有無
にかかわらず、手術介入なしに良好な予後が得られる可能性がある。今後のさらなる症例の蓄積が望まれる。
 
 

出生直後の心臓外科治療を準備して計画分娩を行った重症先天性
心疾患症例の検討

○漢 伸彦1,2,3, 島 貴史1,2, 古賀 恭子2,5, 倉岡 綾子3, 児玉 祥彦3, 石川 友一3, 佐川 浩一3, 小田 晋一郎4, 中野
俊秀4, 角 秀秋4 （1.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 2.福岡市立こども病院 新生児科, 3.福岡市立こども病
院 循環器科, 4.福岡市立こども病院 心臓血管外科, 5.福岡市立こども病院 検査科）
Keywords: 胎児心臓病, 周産期管理, 胎児心エコー
 
【背景】近年、多くの心疾患は胎児診断されて計画的に周産期管理されている。心疾患の中には出生直後に重篤
な循環不全を来す症例があり、児の救命のためには外科治療を準備して計画分娩を行っているがそれらの有効性
や予後に関する報告は少ない。【目的】心臓外科治療を準備して計画分娩を行った症例の周産期管理の問題点を
明らかにすること。【対象・方法】2015-19年に外科治療を準備して計画分娩した21症例の胎児診断,臨床経過,予
後について後方視的に検討した。【結果】症例21例の出生週数と体重は中央値37.5(29-38)週,2.5(1.4-3.2)kg,診
断は完全房室ブロ ック(CAVB)5例,QT延長症(QT)1例,肺静脈狭窄を合併した総肺静脈還流異常(PVO)6例,circular
shuntを伴う Ebstein奇形 (PE)5例,卵円孔狭窄した左心低形成(rHS) 3例,重度大動脈弁逆流1例であった。胎児診
断による心疾患の診断に問題はなかったが,気管狭窄病変(気管閉鎖/肺動脈スリング）は2例が生後に診断され
た。21例中19例は予定どおりに外科治療を行ったが、気道狭窄病変の2例は外科治療中止、 PEの1例は循環動態が
保たれており1生日に外科治療を行った。予後に関して、19例中4例は死亡退院で、 AVBのうち29週に胎児水腫の
ために緊急帝王切開で出生した2例は、ペースメーカー治療は有効であったが心機能低下により新生児死亡した。
rHS 2例は肺静脈うっ血に伴う肺障害による乳児死亡で、出生直後の外科治療が原因である症例はなかった。【結
語】出生直後に外科治療を準備して計画分娩を行うことは児を救命する有効な手段であるが、妊娠30週未満の早
産児, 気道狭窄/肺障害合併例の救命は困難であった。予後に影響する胎児気道病変および肺障害の評価は超音波
検査のみでは不十分であり、より正確な評価方法の確立が必要である。
 
 

The analysis of multicenter fetal echocardiography
registration in Japan

○瀧聞 浄宏1,2, 池田 智明1,3, 武井 黄大1,2, 加地 剛1,4, 河津 由紀子1,5, 川崎 有希子1,6, 稲村 昇1,7 （1.日本胎
児心臓病学会 総務委員会, 2.長野県立こども病院 循環器小児科, 3.三重大学 産婦人科, 4.徳島大学 産婦人科,
5.豊中市民病院 小児科, 6.大阪市立総合医療センター 小児循環器科, 7.近畿大学小児科）
Keywords: fetal echocardiography, multicenter study, Japanese Society of Fetal Cardiology
 
Background &Purpose: Japanese Society of Fetal Cardiology mainly implements a nationwide multicenter
registration of fetal echocardiography that play a key role to understand and investigate the current
status of fetal echocardiography. Methods: 70,166 examination for the definitive diagnosis by online
registrations enrolled from 1 October 2004 to 31 December 2019. We investigated, the annual change of
the number of registrations, registrations in each prefecture and registrations by the classification
of diseases. Moreover, we estimated the detection rate regarding several congenital heart disease
(CHD) from Japanese CHD surveillance. Results: There were more than 10,000 registrations from 2010 in
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each year. As for the classification of diseases, 26961 exams were CHD (38% of all exams). For the
rest, 35% showed normal heart, and 5% was arrhythmia. For the top three prefectures, there were
10968、8296 and 5751 registrations in Osaka, Tokyo, and Kanagawa, respectively. CHDs was consisted of
4773 exams of VSD, 2871 exams of DORV, 2610 exams of TOF, 2343 exams of AVSD and 2259 exams of HLHS,
1725 exams of SRV. There were a minority exams included 1503 exams of dTGA (5.6% of CHDs.), 996 exams
of simple CoA(3.7%) and only 334 exams of TAPVC(1.3%). Recent estimated detection rate of HLHS, TGA
and TAPVC were 87%,59% and 28%, respectively. Conclusions: The number of registrations tended to
increase up to 70000. This nationwide registration is so important for Japanese Society of Fetal
Cardiology to contribute improvement of detection of CHDs by disseminating it.
 
 

DPDTによる Ebstein病の予後
○川滝 元良1, 金 基成2 （1.神奈川県立こども医療センター 新生児科, 2.神奈川県立こども医療センター 循環器
科）
Keywords: Ebastein病, TR, DP/DT
 
Ebstein病の予後は非常に幅広く、胎児期に正確に予測することは難しいのが現状である。今回我々は、 TRの最
大流速 TR maxおよび TRから求めた DP/DTと Ebstein病の予後について後方視的に検討したので報告する。対
象：胎児診断され予後は明らかな30例を対象とした。方法；出生直前の胎児心エコーで TRから求めた TRmaxおよ
び DP/DTと予後について検討した。 DP/DTは TRの流速が最大流速の約1/3から2/3まで変化するためにかかった時
間で流速の変化分を除して求めた。予後は、胎児死亡、新生児死亡、１心室修復、2心室修復の４段階で評価し
た。結果： TRは1.3m/sから4.6m/sまで分布した。 TR2.8m/s未満を低値群, TR2.8m/s以上を高値群とした。
DP/DTは88から895まで分布した。 DP/DT300未満を低値群、300以上の高値群とした。 TRと DP/DTは正の相関を示
した。 DP/DT低値群13例中、胎児死亡３例、新生児死亡４例、１心室修復６例であり、２心室修復可能な症例は
１例もいなかった。 DP/DT高値群17例中、胎児死亡１例、２心室修復は16例であり、 Starnes手術を要した症例
は１例もいなかった。 TR max低値群14例中、胎児死亡３例、新生児死亡5例、１心室修復4例であり、２心室修復
可能な症例は2例が含まれていた(TRmax 2.5m/s ,2.7m/s)。 TR max高値群16例中、胎児死亡１例、２心室修復は
13例であり、 Starnes手術を要した症例は2例が含まれていた（ TRmax 2.8m/s ,3m/s）。考案： TRmaxと
DP/DTはどちらも TRより求められるデータであり、両者は良好な相関を示した。両者を比較すると、 DP/DTは
300によって新生児期 Starnes手術の必要性を全例予測できるのに対し、 TRmaxは2.5～3.0m/sの間に重複が認め
られることがわかった。結語； DP/DTは TＲ maxの弱点を補う有用な指標と考えられる。
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デジタルオーラル | 複雑心奇形

デジタルオーラル（ I）04（ OR04） 
複雑心奇形
指定討論者:黒嵜 健一（国立循環器病研究センター 小児循環器内科部） 
指定討論者:上田 秀明（神奈川県立こども医療センター 循環器内科）
 

 
機能的単心室の予後改善へ向けた初期治療介入の工夫 
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九
州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
全冠動脈孔閉鎖を伴う純型肺動脈閉鎖症に対する Ao-RV shuntの新たな治療
戦略 
○吉井 公浩1, 佐藤 純1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川 浩1, 櫻井 寛久2, 野中 利通2, 櫻井 一2,
大橋 直樹1 （1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器, 2.中京病院 中京こどもハートセ
ンター 心臓血管外科） 
純型肺動脈閉鎖および重症肺動脈狭窄症の中長期的な予後も視野に入れた治
療戦略 
○土井 悠司1, 上田 和利1, 佐藤 一寿1, 荻野 佳代1, 林 知宏1, 脇 研自1, 小谷 恭弘2, 笠原 慎吾2

, 新垣 義夫1 （1.倉敷中央病院小児科, 2.岡山大学病院心臓血管外科） 
胎児診断のない左心低形成症候群の経過と予後 
○加藤 昭生, 西畑 昌大, 竹蓋 清高, 島袋 篤哉, 中矢代 真美, 佐藤 誠一 （沖縄県立南部医療セ
ンター・こども医療センター） 
3弁付き ePTFE導管を用いた右室流出路再建術の遠隔成績についての検討 
○岡崎 新太郎1, 西田 公一1, 浅田 聡2, 山岸 正明3 （1.福井循環器病院 小児科, 2.福井循環器病院
心臓血管外科, 3.京都府立医科大学 小児心臓血管外科） 
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機能的単心室の予後改善へ向けた初期治療介入の工夫
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児
科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: 共通房室弁, 総肺静脈還流異常, カテーテル治療
 
【背景】 機能的単心室の生命予後は近年の積極的な治療介入により以前と比較し改善している。しかし共通房室
弁や総肺静脈還流異常を有する例は依然として予後不良であり、予後改善のため治療の工夫が求められる。【目
的】共通房室弁や総肺静脈還流異常を有する機能的単心室への治療戦略と予後との関連を明確にすること。【対
象と方法】1975年から2019年に当院に入院した機能的単心室312例を対象とした。カプランマイヤー法による生存
曲線を求め、共通房室弁や総肺静脈還流異常を有する例の生存率の同定や初期介入治療の違いによる比較を
行った。結果：性別(男児)は162例(52%)、基礎疾患は内臓錯位が100例(無比症候群77例、多脾症候群23例)、左心
低形成症候群 34例、三尖弁閉鎖 43例、純型肺動脈閉鎖 43例、その他単心室が92例であった。 Fontan手術到達
例は174例(56%)、死亡例は87例(28%)であった。機能的単心室の5年および10年生存率は各々59.1%, 54.9%で
あった。基礎疾患別の5年生存率は、無脾症候群59.1%、多脾症候群85.7%、左心低形成症候群49.4%、三尖弁閉鎖
82.4%,、純型肺動脈閉鎖63.4％、その他単心室90.6%であった。共通房室弁の有無での5年生存率は、76% vs 65％
で有意差を認めた(p＜0.05)。また心外型の総肺静脈還流異常の有無でも5年生存率に有意差をみとめた(55% vs
76%、 p＜0.01)。共通房室弁を有する例に初回治療として体肺動脈シャント術を行った場合の5年生存率は74.1
%であった。一方カテーテル治療による肺動脈弁形成術や右心バイパス術を初回治療として選択した場合5年生存
率は83.7%と高い傾向を示した。また総肺静脈還流異常に合併した肺静脈狭窄への経皮的ステント治療を5例に施
行した。1例が周術期に死亡したが2例はグレン手術に到達した。【結論】共通房室弁や総肺静脈還流異常は機能
的単心室の予後不良因子である。予後改善には外科治療だけでなくカテーテル治療の併用など工夫が必要であ
る。
 
 

全冠動脈孔閉鎖を伴う純型肺動脈閉鎖症に対する Ao-RV shuntの
新たな治療戦略

○吉井 公浩1, 佐藤 純1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川 浩1, 櫻井 寛久2, 野中 利通2, 櫻井 一2, 大橋 直樹1

（1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器, 2.中京病院 中京こどもハートセンター 心臓血管外科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖症, 全冠動脈孔閉鎖, Ao-RV shunt
 
【背景】 PA,IVSは、類洞交通 (SC)を認める事があり、極まれに全冠動脈孔閉鎖 (ACA: aorotocoronary
atresia)を伴う。 ACA合併の PA,IVSの死亡率は100%と報告される。我々は ACAと診断し、 BT shunt時に上行大
動脈右心室短絡術 (Ao-RV shunt)を施行して救命し得た1例を経験した。【目的】 SCの flow patternの変化から
本治療法の有用性を報告する。【方法】 SC flowと Ao-RV shunt flowの経時変化に注視し、パルスドップラー
(PW)にてモニタリングし Ao-RV shunt術前後、 Ao-RV shunt閉塞時、 Ao-RV shunt size up後で SC flowと Ao-
RV shunt flow変化を検討した。【結果】 Ao-RV shunt術前の SC flowは収縮期に RV腔から心筋内への順行性血
流と、拡張期に心筋から RV腔への逆行性血流を認めた。 Ao-RV shunt術後の SC flowは収縮期に順行性血流、拡
張早期に逆行性血流を認めたが、拡張末期に順行性血流を認め、2峰性順行性血流となった。 Ao-RV shunt内の血
流は拡張期に Aoから RV腔への順行性血流と、収縮期に RV腔から Aoへの逆行性血流を認め、順行性血流優位で
sharpな形であった。 Ao-RV shunt閉塞時は SC flowの拡張末期の順行性血流は消失し、 Ao-RV shuntの血流波形
は Aoから RV腔への順行性血流の flowは加速し dullな形であった。 Ao-RV shunt size up後では、 SC flowは
2峰性順行性血流へ戻り、 Ao-RV shuntの血流波形は順行性血流が優位で sharpな形に戻った。【考察】 Ao-RV
shuntによって over systemicだった RVの収縮期圧を体血圧まで低下させ、 RVの拡張期圧が体血圧の拡張期圧ま
で上昇した事で冠循環の拡張期順行性血流を生じ、冠血流量を増加させた。また、 SCに流れる血液の酸素飽和度
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の上昇も冠循環の改善に寄与したと考えられる。【結語】 PA,IVSの ACAの死亡率は100%であり、移植適応となる
が、 Ao-RV shuntを作成し RVを冠循環の一部とする事で、冠循環を改善させ救命する事ができた。現在 TCPCま
で到達し元気に生存している。
 
 

純型肺動脈閉鎖および重症肺動脈狭窄症の中長期的な予後も視野
に入れた治療戦略

○土井 悠司1, 上田 和利1, 佐藤 一寿1, 荻野 佳代1, 林 知宏1, 脇 研自1, 小谷 恭弘2, 笠原 慎吾2, 新垣 義夫1

（1.倉敷中央病院小児科, 2.岡山大学病院心臓血管外科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 重症肺動脈狭窄症, RV overhaul
 
【背景】純型肺動脈閉鎖(PAIVS)および重症肺動脈狭窄症(CPS)は右心系の発達や類洞交通の有無により治療方針
が異なり、中長期的な予後にも大きく影響する。【目的】当院の経験をもとに本疾患群における治療方針の妥当
性を検討する。【結果】対象は PAIVS 17例, CPS 8例の計25例、観察期間は13.3(0.6～32.3)年。単心室循環
(UV)が3例、 One and one-half repair (1.5V)が4例、二心室循環(BV)が18例で観察期間は
各々23.9(17.4～30.2)年、14.7(8.5～32.3)年、11.2(8.5～32.3)年。類洞交通ありと判断された4例のうち UV到
達が1例、残り3例は BV。 UV症例の出生時三尖弁輪 Z score (TVZ)は不明。心房細動(Af)を来し TCPC
conversionを行った症例が1例。1.5V症例の出生時 TVZ=-3.54(-13.4～1.37、1例不明)。4例中2例に Afを認め
た。弁輪径は十分だが三尖弁狭窄のある症例、 Afを来した症例が take down症例。 BV症例の出生時 TVZ=-3.0
(-10.4～0.07、2例不明)。カテーテル治療(CI)のみで BVを3年以上維持している症例が7例で出生時の TVZ=-1.72
(-0.07～-3.22)、最終的な TVZ=-1.06 (0.04～-4.68)と有意な成長は得られなかった。 TV Z score -5以下の症
例は5例とも手術介入を必要とした。心房間交通が閉鎖した一例は右室の拘束障害が徐々に進行している。【考
察】出生時 TZV -3以上の症例は CIのみで BVが成立しており、出生時 TZV -3以上は BV成立の良好な指標と思わ
れる。 UVは長期的な合併症が最大の懸念だが、 BVへの適応拡大は予後不良となることがあった。当院でも
1.5Vに take down後も Afに難渋する症例、心房間が閉鎖し右心負荷が進行する症例を認めた。一方、 RV
overhaulも駆使し安定した1.5Vを維持する症例や、心房間交通を残すことで BVを維持している症例も存在してい
る。【結語】1.5V治療および心房間を十分に残した BVを選択することで長期予後を改善しうる可能性があり、手
術方法の適切な選択のためにもさらなる症例の蓄積が望まれる。
 
 

胎児診断のない左心低形成症候群の経過と予後
○加藤 昭生, 西畑 昌大, 竹蓋 清高, 島袋 篤哉, 中矢代 真美, 佐藤 誠一 （沖縄県立南部医療センター・こど
も医療センター）
Keywords: 左心低形成症候群, 胎児診断, 予後
 
＜背景＞沖縄県の胎児診断率は高くない。最重症である左心低形成症候群(HLHS)も、出生後の経過で搬送される
場合が多い。沖縄県内で先天性心疾患(CHD)手術を行う施設は当院のみであり県内全域の広範囲な地域の CHD治療
を担っている。＜目的・方法＞2012年から2020年2月まで当院で治療を受けた HLHSおよびその類縁疾患11例
中、非胎児診断であった7例について、当院受診契機から治療経過について報告する。＜結果＞平均観察期間は
52ヶ月。男児が6例。在胎週数は中央値38 (37-40)週、出生体重は中央値2965g(2.6-3.2)kg、当院搬送日齢は6例
が日齢１、1例が日齢2だった。搬送契機は6例がチアノーゼ、 ductal shock症例が2例だった。7例中2例が死亡
し、1例は ductal shockでの搬送後、1例は冠動脈起始異常合併が原因であった。経皮的心房中隔裂開術を施行し
たのは3例(日齢1-2)、初回外科介入は全例両側肺動脈絞扼術(日齢4-11)だった。当院では Norwood手術時の肺血
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流確保は症例によって変えている。 Norwood到達5例の同時手術は BTシャントが1例、右室-肺動脈導管2例、グレ
ン手術が2例であった。最終経過はフォンタンが4例(57%)、グレン到達が1例である。一方、胎児診断された4例
は、 ductal shockはなく全例が生存し、グレン到達が2例(1例 TCPC待機中)、 Norwood到達が1例、1例が
Norwood+グレン待機中である。両群間で Ductal shockには差がでたが、フォンタン到達には差は見られな
かった。＜考察＞複雑心奇形における胎児診断の重要性は周知されている。しかし国内の胎児診断率にはまだ地
域差が大きい。今回症例は少ないが、県内の HLHS症例のうち、胎児診断の有無で死亡率に有意差はみられな
かった。治療施設の集約化による治療方針の画一、県立病院間の連携による搬送時間の短縮などが生存率の増加
につながったと考えられた。＜結語＞ HLHSの治療改善には胎児診断率の向上と同時に新生児搬送の迅速さと治療
施設の集約化も重要である。
 
 

3弁付き ePTFE導管を用いた右室流出路再建術の遠隔成績につい
ての検討

○岡崎 新太郎1, 西田 公一1, 浅田 聡2, 山岸 正明3 （1.福井循環器病院 小児科, 2.福井循環器病院 心臓血管外
科, 3.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
Keywords: 右室流出路再建 , 心外導管, expanded polytetrafluoroethylene (ePTFE) conduit
 
【背景】2002年より京都府立医科大学で製作されている bulging sinusを有する3弁付き ePTFE導管（以下 ePTFE
導管）は長期の良好な弁可動性と優れた血流特性が示されており、右室流出路再建で最もよく用いられている心
外導管である。【方法】2005年9月から2018年9月の間に当院で ePTFE導管による右室流出路再建術を施行した
34症例（38手術）について遠隔成績を調査した。【結果】原疾患は TOF/DORV/VSD＋ PA 15例、 TOF/DORV/VSD＋
PS 6例、 PTA 3例、 PA/IVS 2例、その他のチアノーゼ心疾患 5例、 ASR 3例(Ross手術)。手術時年齢は
13日～49歳(中央値：6歳)、導管径は8 mm；4例、10 mm；2例、12 mm；1例、14 mm；5例、16 mm；2例、18
mm；9例、20 mm；2例、22 mm；5例、24 mm；8例。姑息術4例(導管径いずれも8 mm)を除くと導管狭窄に対する再
介入は1例(手術時年齢1歳1か月、導管径16 mm、術後11年)のみで導管弁逆流に対する再介入はなかった。1年以上
フォローされた根治術30例（平均観察期間 6年4か月）において導管径18 mm以下と20 mm以上(各15例)の導管流速
はそれぞれ2.90±1.1 m/s、1.92±0.62 m/s(P＜0.01)であった。エコー評価時の導管径・体表面積による％ of
normal値は流速3 m/s未満の軽度狭窄21症例で96.1±11.0％、流速3 m/s以上の高度狭窄9例で86.6±10.6％(P＜
0.05)であった。中等度以上の導管弁逆流がみられたのは4例(導管径14 mm, 18 mm;各2例)であった。【まとめ】
ePTFE導管に対する再介入は発育に伴う相対的導管狭窄例のみであった。特に導管径20 mm以上の症例では極めて
良好な成績を示した。
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デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ I）05（ OR05） 
画像診断
指定討論者:武田 充人（北海道大学医学部 小児科学講座） 
指定討論者:石川 友一（福岡市立こども病院 循環器科）
 

 
3D プリンティングを応用した超軟質精密心臓レプリカによる複雑先天性心疾
患の手術手技支援-医療機器承認および多施設臨床治験の開始について 
○白石 公1, 黒嵜 健一1, 帆足 孝也1, 鈴木 孝明2, 犬塚 亮3, 新川 武史4, 猪飼 秋夫5, 芳村 直樹6

, 山岸 正明7, 笠原 真悟8, 市川 肇1 （1.国立循環器病研究センター, 2.埼玉医科大学国際医療セン
ター, 3.東京大学医学部, 4.東京女子医科大学, 5.静岡県立こども病院, 6.富山大学医学部, 7.京都
府立医科大学, 8.岡山大学医学部） 
収縮能が保たれた Fontan術後右室型単心室における Tauの代理マーカーとし
ての Global Longitudinal Strainの有用性 
○鈴木 康太, 新居 正基, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 金 成海, 満下 紀恵, 田中 靖彦 （静
岡県立こども病院 循環器科） 
心外膜下脂肪組織の臨床的意義：川崎病冠動脈病変部位での検討 
○加藤 雅崇, 能登 信孝, 並木 秀匡, 小森 暁子, 阿部 百合子, 神山 浩, 鮎澤 衛 （日本大学 医
学部 小児科学系小児科学分野） 
先天性心疾患患者の感染性心内膜炎におけるガリウムシンチグラフィ 
○加藤 匡人, 岩朝 徹, 北野 正尚, 坂口 平馬, 津田 悦子, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国
立循環器病研究センター 小児循環器内科） 
小児心筋症における心臓 MRIの T1mappingで得られる心筋評価の有用性
~T1mapping法で心筋の繊維化を真に推測できるか~ 
○石井 良, 石田 秀和, 吉原 千華, 江見 美杉, 平野 恭悠, 小垣 滋豊, 成田 淳, 大薗 恵一 （大
阪大学 医学部 小児科学） 
心筋血流シンチグラムによる右室機能評価 
○永尾 宏之, 岩朝 徹, 豊島 由佳, 加藤 匡人, 福山 緑, 加藤 愛章, 黒嵜 健一 （国立循環器病研
究センター 小児循環器科） 
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3D プリンティングを応用した超軟質精密心臓レプリカによる複
雑先天性心疾患の手術手技支援-医療機器承認および多施設臨床
治験の開始について

○白石 公1, 黒嵜 健一1, 帆足 孝也1, 鈴木 孝明2, 犬塚 亮3, 新川 武史4, 猪飼 秋夫5, 芳村 直樹6, 山岸 正明7

, 笠原 真悟8, 市川 肇1 （1.国立循環器病研究センター, 2.埼玉医科大学国際医療センター, 3.東京大学医学部,
4.東京女子医科大学, 5.静岡県立こども病院, 6.富山大学医学部, 7.京都府立医科大学, 8.岡山大学医学部）
Keywords: complicated congenital heart disease, 3D printing, simulation
 
[背景]我々は複雑先天性心疾患の手術支援を目的に、精密3Dプリンティングである光造形法と真空注型法をハイ
ブリッドさせた技法で、「超軟質精密心臓レプリカ」を開発し、その有用性を報告してきた。2019年には一般医
療機器「立体臓器模型」として承認され、現在では全国の施設で使用可能となった。本機器がさらに多くの患者
に有効に利用されるには、管理医療機器として保険償還される必要がある。そこで有用性を客観的に検証する目
的で、先天性心疾患レプリカでは世界に先駆ける形で医師主導治験を開始した。[治験プロトコール]複雑先天性
心疾患の8疾患群（ DORV, TGA, ccTGA, CoA/IAA, multiple VSD, SV (unbalanced AVSD含む), PA (重度 PSの
TOF含む), HLHSおよび類縁疾患）のうち、心臓大血管の立体構造が極めて複雑で、手術前に心臓レプリカを用い
た形態診断および手術シミュレーションが必要な15歳未満の20例。緊急手術例は除外する。手順は、同意取得→
MSCT撮影→３次元画像処理→医師による画像補正および承認→術前有用性評価→術後30日の有用性評価→評価委
員による検証、で構成される。主要評価項目は術後評価での Likert Scaleで、 essentialと総合評価された症例
の割合とする。具体的には、まず各疾患の解剖学的部分診断（3-16カ所）および総合評価を Likert Scaleに基づ
く5段階評価（ essential, very useful, useful, not useful, misleading）で行う。次に、 essentialが１カ
所以上あり、 not usefulと misleadingがない場合を総合評価で essentialとする。さらにその評価を有用性委
員３名により検証する。[結論]今回の医師主導治験の実施により、超軟質精密心臓レプリカが複雑先天性心疾患
の外科手術における有用性を客観化し、管理医療機器申請を行うとともに保険償還を取得し、患者の予後改善の
ために心臓外科手術支援に役立てる予定である。（本研究は(株)クロスエフェクト社の協力で行われた。）
 
 

収縮能が保たれた Fontan術後右室型単心室における Tauの代理
マーカーとしての Global Longitudinal Strainの有用性

○鈴木 康太, 新居 正基, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 金 成海, 満下 紀恵, 田中 靖彦 （静岡県立こども
病院 循環器科）
Keywords: Global Longitudinal Strain, Tau, 右室型単心室
 
【背景】駆出率が保たれた(pEF)成人心不全患者において、二次元スペックルトラッキング法(2D－ ST)で計測し
た Global Longitudinal Strain(GLS)や Tauが拡張能と関連することが知られている。しかし、右室型単心室
(SRV)における拡張能を評価する特異的なマーカーの報告はなく、 Fontan術後 SRVの pEF患者に対し、 GLSや
Tauを拡張能単独の指標として用いることが可能かは明らかではない。【方法】 Fontan術後 SRVの pEF患者
(RVEF＞45％)39例を対象とした。中等度以上の三尖弁逆流、軽度以上の大動脈弁逆流、および有意な体肺動脈側
副血行路を有する患者は研究から除外した。 SRVおよび心房の GLSは、2D Cardiac Performance Analysis
(TOMTEC)を用い四腔断面像で解析した。患者は心係数(CI: L/min/m2)と右室拡張末期圧(RVEDP: mmHg)を基準に
4群に分類した。 CI≧3.0および RVEDP＜6を満たす拡張能良好群を G群、 CI＜3.0、 RVEDP≧6を満たす拡張能不
良群を R群とした。はじめに、従来のエコー由来パラメータと Tauを評価し、次に拡張能のパラメータを G群と
R群で比較した。【結果】 GLSと Tauは正の相関関係を認めた(r＝0.66, p＜0.05)。減速時間(DT: ms)と Tauは正
の相関関係を認めた(r＝0.58, p＜0.05)。 GLS(％)と Tauは R群で有意に上昇していたのに対し(GLS; G: -16.2;
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R: -11.4, p＜0.05, Tau; G: 20.9; R: 28.7, p＜0.05)、 EF(％)(G vs R: 54.5 vs 51.9, p=0.40)、右室面積変
化率(％)(G vs R: 44.9 vs 41.5, p＝0.35)、右室 Tei(G vs R: 0.35 vs 0.40, p＝0.41), および E/A (G vs R:
1.2 vs 1.5, p＝0.07)は有意差を認めなかった。【結語】2D－ STで測定した GLSと Tauは、 Fontan術後 SRVの
pEF患者において拡張能の重要な指標である。 GLSは SRV患者における Tauの代理マーカーとして使用可能であ
る。
 
 

心外膜下脂肪組織の臨床的意義：川崎病冠動脈病変部位での検討
○加藤 雅崇, 能登 信孝, 並木 秀匡, 小森 暁子, 阿部 百合子, 神山 浩, 鮎澤 衛 （日本大学 医学部 小児科学
系小児科学分野）
Keywords: 川崎病, 心外膜下脂肪組織, 冠動脈病変
 
【背景】心外膜下脂肪組織(EAT)は心臓に密着する内臓脂肪で、炎症やケミカルメディエーターの放出により冠動
脈病変形成への関与の可能性が示唆されている【目的】川崎病冠動脈障害例(CALs)の病変と同部位での EATの関
係を検討する【方法】冠危険因子を認めず急性期から10年以上経過した CALs合併８例（ KD群：年齢平均
21.7歳）と年齢をマッチさせた健常対照８例(C群)を対象に後方視的検討を行った。 EATの計測は MDCTで-
200～50 Hounsfield units (HU)で描出し、解析用 Zioworkstation 1(ZIO NG1, Amin Co,Ltd)で EAT容積(ml)と
容積指数(ml/BSA)を計測した。また前室間溝（ LAD近位部）、前房室間溝（ RCA近位部）、後房室間溝（ Cx中位
部）及び大動脈前面の EATの CT値を計測した。同一冠動脈内で CAL部と前後の EATCT値の最大変化率(%)を求
め、冠動脈最大瘤径(max Z-score)、および冠動脈狭窄率(% stenosis)との関係を検討した。【結果】 KD群８例
の max Z-scoreは8.2±4.9、 EAT容積指数は C群、 KD群それぞれ8.2±2.1、10.7±3.3 ml/m2で有意差はなかった。
EAT CT値は大動脈前面および Cx前面で、両群に差はなかったが、 LAD前面(-80.0±9.2, -94.3±19.9 (HU),
p=0.038)、 RCA前面(-77.6±15.0, -97.0±19.1 (HU), p=0.002)では C群に比べ KD群で有意に低値をとった。
CAL前後の EATCT値を計測した15枝の検討では LADに比べ RCAで有意に最低 EATCT値(-107.1±18.4 vs. -117.6±
17.6 (HU)、変動率(20.8±11.1vs.48.2±22.1(%))とも高値をとった。 LADの最低 EATCT値と max Z-scoreとに有意
な相関関係(r=-0.525)を認めたが、 RCA領域では相関はなかった。狭窄率との有意な関係は認めなかった。【結
論】 KD群では CAL領域に一致し EATCT値は低値を示し、 LAD領域ではリモデリング指標との相関が得られ、
EATは冠動脈病変形成に関与している可能性が示唆された。
 
 

先天性心疾患患者の感染性心内膜炎におけるガリウムシンチグラ
フィ

○加藤 匡人, 岩朝 徹, 北野 正尚, 坂口 平馬, 津田 悦子, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環器病研
究センター 小児循環器内科）
Keywords: ガリウムシンチグラフィ, 感染性心内膜炎, 先天性心疾患
 
【背景】先天性心疾患患者における感染性心内膜炎（ IE）においても、ガリウムシンチグラフィ(Ga)は診断の確
定や感染部位の同定に有効だが、どの程度有効であるかのデータは乏しい。また反復検査でのフォローアップが
どの程度の意義があるかも曖昧である。【方法】2010年1月から2019年12月までの間に、当科で Gaを施行し、
IEと診断された28症例（男性15例、54%）を診療録を用いて後方視的に検討した。【結果】 IE発症時の年齢は生
後2ヶ月-40歳(中央値12.5歳)であった。術後症例は27例(96%)で、チアノーゼ性心疾患術後は21例
(75%)だった。心臓および血管内に人工物を有する例は23例(82%)で、 RV-PA conduitが11例で最も多く次いで弁
置換が10例だった。感染部位は左心系が8例(29%)、右心系が18例(64%)、両側もしくは判別困難な例が2例



[OR05-5]

[OR05-6]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

だった。感染部位として最も多かったのは RV-PA conduit(9例、32%)だった。全体のうち手術を行った症例は
11例(39%)で、内科的治療のみを選択したのは17例(61%)だった。 Ga施行前に他の画像検査により感染部位を同定
できていたのは6例(21%)のみで、22例(79%)は Gaにより感染部位の同定に至った。 Gaを2回以上施行した例は
25例で、複数回の検査が治療方針の決定の根拠となったものは20例(80%)だった。一方で方針決定に寄与していな
いと思われたのは4例で、 Gaの結果に関係なく抗菌薬投与期間を決定し治癒した。１例では Gaの陰性を確認の上
抗菌薬を中止したものの、早期に再発した。【結論】 Gaは先天性心疾患においても IEの感染部位や治療方針の
決定に必要な情報を提供する。複数回の検査も多くの場合は有用ではあるが、被ばく量などを考慮すると、より
厳密に行われるべきと考えられた。
 
 

小児心筋症における心臓 MRIの T1mappingで得られる心筋評価の
有用性 ~T1mapping法で心筋の繊維化を真に推測できるか~

○石井 良, 石田 秀和, 吉原 千華, 江見 美杉, 平野 恭悠, 小垣 滋豊, 成田 淳, 大薗 恵一 （大阪大学 医学部
小児科学）
Keywords: T1mapping, ECV, 小児心筋症
 
【背景】小児の心筋症に対して、心臓 MRI(CMR)の T1mappingを用いた Globalな心筋性状評価やその結果と心筋
病理所見を比較された報告は少ない。【目的】 T1mappingで得られる nativeT1値や Extracellular volume
fraction (ECV)が、心エコーやカテ検査での心機能評価項目との相関を、さらに小児心筋症の心筋全体の線維化
を正確に評価できるかを検討した。【方法】 Philips社1.5TCMRを用いて T1mappingと遅延ガドリニウム造影
(LGE)が行われた、心筋症患者と対照として心内修復後患者(ICR)について、同時期に施行した心エコーとカテ検
査(心筋生検)項目を後方視的に検討した。【結果】心筋症は28例(10±5.4才; DCM5, RCM11, HCM4, 心筋炎後8)、
ICRは11例(16.2±3.5才, p＜0.001; TOF4, VSD2, その他5)であった。 T1値と ECVは、 ICRと比較し心筋症で有意
に高値であったが(1074±90vs1018±51ms, p＜0.03; 37±7vs29±3%, p＜0.001)、心筋症群間の有意差は認めな
かった(DCM; 1075±28, 38±10, RCM; 1098±97, 36±4, HCM; 1079±21, 39±3, 心筋炎後; 1041±23, 35±6)。 LGE陽
性は HCM1例、心筋炎後３例であり、同部位の T1値は1119±33、 ECVは53±6%であった。 LVEDP、 CI、 LVEF、
Tei、 E/e’、 BNPなどの心機能指標とは相関を認めなかった。右室心内膜心筋生検から得られた線維化率は、
ECVと有意な相関が得られた(r=0.65, p＜0.001)。 ECVが高値で線維化が明らかに低い症例は３例認め、2例で細
胞空砲変性が顕著であった。【考察】 T1mappingは、局所の病変評価に過ぎない心筋生検に対して、 Globalな心
筋の線維化や心筋細胞間の浮腫の程度を非侵襲的に評価できる。また、正常心機能へ改善したと思われた心筋炎
後の症例は、 ECVが高く今後注意深い経過観察が必要である。
 
 

心筋血流シンチグラムによる右室機能評価
○永尾 宏之, 岩朝 徹, 豊島 由佳, 加藤 匡人, 福山 緑, 加藤 愛章, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター
小児循環器科）
Keywords: 心筋シンチグラム, 右室機能, 先天性心疾患
 
(背景)左室機能の評価に関しては,心筋シンチグラムでの QGS(Quantitative Gated SPECT)法での心室容積・駆出
率計測は MRIとの良い相関が認められており、循環器内科領域・川崎病などで頻用されている。しかし右心室の
QGSでの評価は、その複雑な右室形態の問題や右室ファントムなどでの評価が容易ではないことから、これまで
evidenceは得られていなかった。 (方法)対象は2015年から2019年の間に当院で心筋シンチグラム、カテーテル検
査を同時期に行なった先天性心疾患の80例。その中で全体(All)、右心系単心室(SRV,N=30)、２群に分けて心筋シ
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ンチグラムとカテーテルによる RVEDV,RVEFを後方視的に検討した。心臓核医学検査は99mTc-tetrofosminを投与
して得られた画像を QGS（ QGS+QPS2015, Sinai software）で解析し、アンギオ画像は右室造影を Graham法で補
正したものを使用した。(結果)RVEDVは All群では r=0.79、 SRV群では r=0.70と両方の群で良好な相関が得られ
た(p＜0.01).RVEFについては All群では r=0.51,SRV群では r=0.54と両方の群で中等度の相関が得られた(p＜
0.01). 右室圧/左室圧が1以上(単心室を含む)で r=0.82,1以下で r=0.90であり右室圧に関係なく良好な相関が得
られた。 (結論)RVEDVは右室圧の大きさにかかわらず心筋シンチグラムでも一定の評価が可能である.
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デジタルオーラル | 心臓血管機能

デジタルオーラル（ I）06（ OR06） 
心臓血管機能
指定討論者:増谷 聡（埼玉医科大学総合医療センター） 
指定討論者:宗内 淳（九州病院 小児科）
 

 
拍動抵抗を考慮に入れた新たな実効動脈エラスタンスを用いたファロー四徴
症の右室後負荷評価 
○犬塚 亮1, 松井 彦郎1, 増谷 聡2, 先崎 秀明3 （1.東京大学 小児科, 2.埼玉医科大学総合医療セン
ター, 3.北里大学新世紀医療開発センター先端医療領域開発部門小 児循環器集中治療学） 
右室圧から得られる新しい指標 RVωは Tei index (MPI）を反映
し、ファロー四徴症術後症例における右心不全を評価できる。 
○早渕 康信, 本間 友佳子, 香美 祥二 （徳島大学病院 小児科） 
ファロー四徴症術後症例における右室拡張能：心エコーによるドプラ解析と
心臓カテーテル検査による圧解析の比較検討 
○本間 友佳子, 早渕 康信, 香美 祥二 （徳島大学大学院 医歯薬学研究部 小児科） 
ある程度の大きさを持った低形成左室や心室中隔が先行し右室自由壁が遅れ
る収縮パターンは単心室症の典型的な機械的非同期である 
○羽山 陽介1, 清水 秀二1, 川田 徹1, 三池 虹2, 坂口 平馬2, 宮﨑 文3, 大内 秀雄2, 黒嵜 健一2,
杉町 勝1 （1.国立循環器病研究センター 循環動態制御部, 2.国立循環器病研究センター 小児循環
器科, 3.静岡県立こども病院 循環器科） 
HLHS予後因子の QRS時間は何を反映しているか？ 
○原 卓也, 石川 友一, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院） 
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拍動抵抗を考慮に入れた新たな実効動脈エラスタンスを用いた
ファロー四徴症の右室後負荷評価

○犬塚 亮1, 松井 彦郎1, 増谷 聡2, 先崎 秀明3 （1.東京大学 小児科, 2.埼玉医科大学総合医療センター, 3.北里
大学新世紀医療開発センター先端医療領域開発部門小 児循環器集中治療学）
Keywords: 拍動抵抗, 肺循環, 右心室
 
【背景】心室の後負荷を収縮力との関係において評価する指標として、実効動脈エラスタンス（ Ea）が知られて
いる。しかし、 Eaは拍動抵抗という周波数特異的な抵抗が十分に勘案されていない。我々は、拍動抵抗を考慮に
入れた新たな実効動脈エラスタンス Ea’を考案し、拍動抵抗を考慮することで血行動態評価がどのように変わる
について検証した。【方法】ファロー四徴症（ ToF）術後患者29名（中央値5.9歳）と年齢をマッチした29例の対
照群において行った心臓カテーテル検査の結果を後方視的に検討した。 Eaは収縮末期圧/一回拍出量（ SV）とし
て、 Ea’は一回仕事量/SV2として計算し体表面積で補正した。肺動脈の圧と血流量を測定し、入力インピーダンス
をはじめとする後負荷指標の評価を行い、 Eaと Ea’との関係について調べた。【結果】対照群に比べて ToF群で
は、平均肺動脈圧は同等（ P=0.11）であったが、高い肺血管抵抗（ R）、低い肺動脈コンプライアンス (C)、反
射波増強、高い特性インピーダンス (Z)を反映し、 Ea（0.27±0.16 vs 0.80±0.57mmHg*m2/ml, P＜.0001）、
Ea’(0.33±0.18 vs 0.73±0.40mmHg*m2/ml, P＜.0001)共に上昇を認めた。 ToF群内で、 Eaと Ea’は強い相関（
r=0.85、 P＜.0001）を認めたが、 Ea‘が C,R,Zと全てと相関を認めたのに対し、 Eaは C,Rのみと有意な相関を
認めた。心係数との相関係数は Ea（ r=-0.37, P＜.05）よりも Ea’（ r=-0.45, P＜.05）の方がやや高
かった。【結論】 Eaと Ea’はどちらも ToFにおける高い後負荷を検出することが出来たが、 Ea’には Zの影響が
反映されており、 Eaより心係数との相関がよく、血行動態評価指標としてより有用である可能性が示唆された。
 
 

右室圧から得られる新しい指標 RVωは Tei index (MPI）を反映
し、ファロー四徴症術後症例における右心不全を評価できる。

○早渕 康信, 本間 友佳子, 香美 祥二 （徳島大学病院 小児科）
Keywords: 右室機能, Myocardial performance index, ファロー四徴症
 
【背景と目的】 Tei index (Myocardial performance index: MPI)は収縮能と拡張能を合わせた総合的指標であ
り、予後予測に有用である。しかし、誤差を生じやすい・偽正常化する・弁膜症の有無に左右されるなどの限界
がある。従来、 MPIに合致した心臓カテーテル検査指標は示されていないが、我々は簡便で再現性の高い指標
RVωを考案した。さらに、ファロー四徴症術後右心不全患者の再手術前後において評価を行い、その有用性を検証
した。【方法】右室圧波形を正弦波と類似の動態を示していると捉えると、右室圧波形の振動を示す角速度（ω;
rad/s）は、 RVω = (dP/dt_max - dP/dt_min)/(Pmax - Pmin)として示される(dP/dt_max, dP/dt_min: dP/dt最大
値、最小値, Pmax, Pmin: 右室圧最大値、最小値)。この RVωは、右室における収縮拡張の agility（機敏さ）を
示しており、 MPIが持つ収縮と拡張の総合的時相解析の意義に一致するものと考えられる。小児心疾患132例にお
けうパルスドプラ法および組織ドプラ法から求めた右室の PWD-MPIおよび TDI-MPIと RVωの相関などを検討し
た。また、ファロー四徴症術後右心不全患者11例の再手術前後で評価した。【結果】 RVω は PWD-MPIおよび
TDI-MPIと有意な負の相関を示した（ r = -0.52, -0.51; p＜0.0001 both）。また、 RVωは、 RVFAC, RVEF,
E/e’とも有意な相関を示した（ r = 0.41, 0.39, -0.19; p＜0.01 all）。右心不全を有したファロー四徴症術後
症例において、 RVωは再手術によって有意に上昇した（19.5±2.7 vs, 23.6±3.4; p＜0.01）。【結語】 RVω =
(dP/dt_max - dP/dt_min)/(Pmax - Pmin) は右室の統合的機能を示し、ファロー四徴症術後症例における右心不
全の重症度と治療効果判定に有用であると考えられた。
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ファロー四徴症術後症例における右室拡張能：心エコーによるド
プラ解析と心臓カテーテル検査による圧解析の比較検討

○本間 友佳子, 早渕 康信, 香美 祥二 （徳島大学大学院 医歯薬学研究部 小児科）
Keywords: 右室拡張能, ファロー四徴症術後, ドプラ
 
【背景】心臓カテーテル検査から得られる左室拡張能の指標には時定数(τ)、心室最小圧(Pmin)、 dP/dt_minなど
があり、心エコー指標との関連性も報告されている。【目的】心エコー検査のパルスドプラ・組織ドプラ解析を
利用した右室拡張能指標を心臓カテーテル検査による圧解析結果と比較・検討して有用性を検証する。【方
法】当院で経過観察しているファロー四徴症心内修復術31症例(14.4±10.7歳)を対象とした。右室の E, A, e’,
a’, E/A, e’/a’, E/e’及びカテーテル検査での右室最大圧・最小圧(Pmax, Pmin), dP/dt_max, dP/dt_min, τ, 右
室拡張末期圧(RVEDP)を測定した。【結果】1. Eとτは正相関を認め(r=0.51, p＜0.01)、2. E/e’とτとの間にも正
相関を認めた(r=0.38, p=0.02)。3. E/e’と dP/dt_minには負相関(r=－0.33, p=0.04)があり、4. E/e’は Pmaxと
も正相関を認めた(r=0.41, p=0.01)。5. 左室拡張能において相関が認められている e’とτ、 E/e’と RVEDPとの
間には有意な相関はなかった。【考察】ファロー四徴症術後症例において右室圧上昇があれば、τが延長するもの
の dP/dt_minの低下が顕著になり、それに伴う右室拡張早期の E波が増高するために Eとτは正相関を示したと考
えた。これは E/e'とτ, dP/dt_min, および Pmax との相関にも影響を与えていると考えた。左室では認められる
e’とτ、 E/e’と RVEDPとの間には相関がなかったことは、術後のため右室が胸壁に癒着していること、左室と異
なり右室心筋線維の走行が e’による拡張能評価に適していないことが推察された。【結語】 E、 E/e’による
ファロー四徴症術後例の右室拡張能評価についてはその病態を考察して意義を評価する必要がある。
 
 

ある程度の大きさを持った低形成左室や心室中隔が先行し右室自
由壁が遅れる収縮パターンは単心室症の典型的な機械的非同期で
ある

○羽山 陽介1, 清水 秀二1, 川田 徹1, 三池 虹2, 坂口 平馬2, 宮﨑 文3, 大内 秀雄2, 黒嵜 健一2, 杉町 勝1

（1.国立循環器病研究センター 循環動態制御部, 2.国立循環器病研究センター 小児循環器科, 3.静岡県立こど
も病院 循環器科）
Keywords: 単心室, 機械的非同期, 収縮後伸展運動
 
【背景】心室中隔の収縮後伸展運動(rebound stretch, RS)は成人左脚ブロックにおいて心室機械的非同期を代表
する動きとして知られる。一方、単心室症において伝導障害は良く見られるにもかかわらず、解剖学的左室・右
室の混在や心室中隔欠損の有無などの解剖学的な複雑さゆえ、機械的非同期の病態解析は不十分である。 
【方法】 wide QRSを呈する Fontan/Glenn術後の単心室患者63名(中央値14歳、女児24名)に対し、2D speckle
trackingエコー法により主心室自由壁とその他の領域(痕跡的心室壁や心室中隔)のストレインを別々に解析し
た。両者のうち収縮先行壁側を同定し、そのストレインパターンから RSの程度を算出した。 BNP値、収縮先行壁
RSの関係を検討した。また2コンパートメントを持つ単心室モデルに対し収縮開始の時間差を与えることで心室間
非同期を再現し、 Fontan循環のシミュレーションを行った。心室壁面積比を変更し、心拍出量、収縮先行壁
RSの程度がどのように変化するか検討した。 
【結果】心室自由壁側の収縮が遅れる者は、左室優位型22例では10例(45%)であったが、右室優位型40例では32例
(80%)と高頻度であった。高 BNP値、収縮先行壁の RSを呈する者はこの32例に集中していた。シミュレーション
では30-40%の領域が先行し60-70%の領域が遅れる解剖学的特徴が、収縮開始時間の遅れに伴って収縮先行壁 RSが
目立ち急速な心拍出量の低下を呈する心室形態であった。遅れる心室壁に低収縮能を与えると、更に低心拍出が
助長された。 
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【結論】ある程度の大きさを持った低形成左室や心室中隔が先行し右室自由壁が遅れる収縮パターンは、単心室
症における機械的非同期の代表的な病態と考えられる。低形成左室壁や心室中隔において RSを認めるような心不
全例に対しては、再同期療法が有効と予想される。
 
 

HLHS予後因子の QRS時間は何を反映しているか？
○原 卓也, 石川 友一, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）
Keywords: HLHS, QRS, 心筋重量
 
【背景】 HLHSにおいて QRS時間延長(＞120ms)は独立した予後不良因子とされるが、そのメカニズムは不明であ
る。【目的】 Norwood(N)術後 HLHSにおける QRS時間の持つ病的意義を探索する。【方法】2009～19年に当院で
心臓 MRIを施行した N術後 HLHS症例11 例（0.85歳、 M/F=5/6）を対象とし QRS時間と血行動態指標の関係を後
方視的に比較した。【結果】在胎週数38±1.0, 出生体重2838±382g、解剖診断 MS/AS5,MS/AA4,MA/AA2, N術時年齢
0.10(0.01, 0.44)歳、 MRI時年齢 0.47(0.19, 1.02)歳. QRSd 93±14msec, BNP 290±213pg/ml, 心カテ:
RVs/e=76±9.4/7±1.6mmHg, CVP 4.5±1.6mmHg, AAo 77±10.2/34±4.9mmHg, DAo 76±9.7/34±2.9mmHg. MRI: Qp/Qs
1.1±0.3, RVEDVi 125±37ml/m2, RV mass index 86.8±21.4g/m2, RVEF 46±11%, AR 4.4±3.3%, TR 9.4±10.5%、
RVEDV/RVmass(V/M比) 1.48±0.26ml/gであった。 QRSdが BNP(R=0.46)および RVEDVi (R=0.72)、 V/M比
(R=0.74)と有意な正相関を示した一方で、 BNPが AR(R=0.45)、 Qp/Qs(0.41)、 RVEDVi(0.32)と有意な正相関を
示した。両者とも RVEFとの相関はなかった。 RVEDPは RVEDVi(R=0.06)との相関はなかったが、 QRSd(r=0.34)、
V/M比(r=0.59)とは相関を示した。【考察】 QRSd延長は単純に RV容量負荷を反映するのみならず、 RVEDPと相関
する V/M比とも強い正相関を示したことから、量的負担に心筋重量（ RVのポテンシャル）が適合しきれていない
状況を表現している可能性がある。【結論】 N術後 HLHSにおける QRSdは容量負荷に対する心筋適応度を反映し
ている可能性がある。心室容積自体は Qp/Qsと密接に相関したため、 QRSd延長例ではとくに Qp/Qsを低値に保つ
治療戦略が重要と考えられる。
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デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ I）07（ OR07） 
カテーテル治療1
指定討論者:江原 英治（大阪市立総合医療センター小児医療センター 小児循環器内科） 
指定討論者:小林 富男（群馬県立小児医療センター）
 

 
経皮的心房中隔欠損閉鎖術の適応拡大における血行動態的考察 
○中野 智1, 齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人1, 滝沢 友里恵1, 高橋 信1, 小泉 淳一2

, 小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科, 2.岩手医科大学 心臓血管外科） 
経皮的心房中隔欠損閉鎖術における Amplatzer Septal Occluderと
Occlutech Figulla Flex2の比較検討 
○大木 寛生, 山形 知慧, 佐藤 麻朝, 森川 哲行, 小山 裕太郎, 宮田 功一, 永峯 宏樹, 前田 潤,
三浦 大 （東京都立小児総合医療センター 循環器科） 
心房中隔欠損カテーテル治療の限界点. 自験例からの考察 
○小島 拓朗, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 葭葉 茂樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国
際医療センター 小児心臓科） 
経皮的心房中隔欠損閉鎖術後頭痛と心室エネルギー効率変化の関連 
○松岡 良平, 宗内 淳, 江崎 大起, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児循環器
科） 
type A以外の PDA閉鎖術におけるデバイス選択 
○佐藤 純, 吉井 公浩, 吉田 修一朗, 武田 紹, 西川 浩, 大橋 直樹 （中京病院 中京こどもハート
センター 小児循環器科） 
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経皮的心房中隔欠損閉鎖術の適応拡大における血行動態的考察
○中野 智1, 齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人1, 滝沢 友里恵1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 小山 耕太郎
1 （1.岩手医科大学 小児科, 2.岩手医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 心房中隔欠損症, カテーテル治療, ナトリウム利尿ペプチド
 
背景：心房中隔欠損症に対するカテーテル治療が本邦でも普及し、外科手術と比較した住み分けが明らかと
なってきた一方、海外ほどの普及には至っていない。その背景には外科治療が安全・安価でできる本邦独自の事
情が関与していると考えられ、更に普及が進むためにはそれぞれの治療の血行動態への影響を熟知する必要があ
るが、適切な血行動態指標は明らかでない。方法：心房・心室への客観的負荷指標であるナトリウム利尿ペプチ
ド (HANP、 BNP)の治療前後のトレンドを血行動態指標と合わせて解析した。結果： ASD160例を対象とした。
BNPは左室容積 (LVEDV)、左室駆出率 (EF)、右室容積（ RVEDV）、右室駆出率(RVEF)、平均肺動脈圧 (mPAp)、体
血流係数(Qs)、肺血流係数 (Qp)、体血管抵抗 (Rs)、肺血管抵抗 (Rp)のいずれとも関連しなかったが、 HANPは
LVEDV、 RVEF、 Qs以外のすべての項目と相関を示した(p＜0.05)。また HANP、 BNPとも Qp/Qsと相関したが、
BNP (p=0.0041, R2=0.29)と比較し HANP(p＜0.0001, R2=0.54)は極めて強い関連を示した。カテーテル治療症例
(N=72)と外科治療(N=88)を比較すると、カテーテル治療症例は治療前 HANP値が低く (26±12 vs 78±48, p=
0.0002)、重症例が外科手術対象となっていた。興味深いことに、治療前後の HANP値の変化ではカテーテル治療
後 (28±12→45±25, p=0.017)には HANPが上昇しているのに対して、外科治療後 (84±48→50±29, p=0.016)には顕
著に低下しており、術後心膜切開後症候群の発症は HANP値の低下が強い症例に認めた。結論：心房中隔欠損症の
重症度評価には HANPが極めて有用である。 HANPはカテーテル治療後に外科治療と全く異なる反応を示し、著明
に上昇する。近年、 HANP上昇の心不全増悪予防への重要性が示唆されており、重症例への適応拡大が血行動態的
に適正かどうかは慎重に判断していく必要がある。
 
 

経皮的心房中隔欠損閉鎖術における Amplatzer Septal
Occluderと Occlutech Figulla Flex2の比較検討

○大木 寛生, 山形 知慧, 佐藤 麻朝, 森川 哲行, 小山 裕太郎, 宮田 功一, 永峯 宏樹, 前田 潤, 三浦 大 （東
京都立小児総合医療センター 循環器科）
Keywords: 心房中隔欠損症, カテーテル治療, 合併症
 
【背景】過大欠損，大動脈・上方辺縁(AS)広範欠損，下大静脈・後下方辺縁(IP)広範欠損，症候群等体重増加不
良例以外は経皮的心房中隔欠損閉鎖術(pASDc)が可能であるが合併症回避に細心の注意が必要である． Figulla
Flex 2(FF2)は柔軟で左房円盤が鈍化し開大し易く AS欠損での心浸食(Er)回避， Amplatzer Septal
Occluder(ASO)は堅固で閉鎖し易く IP欠損での脱落(Em)回避に有効と思われる．【目的】閉鎖栓選択の妥当性を
検討するため ASOと FF2の治療成績を比較する．【方法】2010/8～2020/2の pASDcのうち Cribriform4例，複数
閉鎖栓留置2例を除いた146例を後方視的に調査． Er回避のため閉鎖栓による2mm以上の左房天井・ Valsalva洞変
形がないことを確認， Em回避のため押し引き5心拍ケーブルが撓み右房円盤が伸展する wiggle試験(W)を
行った．【結果】 ASO:70例， FF2:76例(以下 ASO/FF2，中央値(幅))．女性(42/43人)，年齢(7.4(3.0-
82.8)/6.4(3.2-75.0)歳)，肺体血流比(1.7(0.7-4.2)/1.8(1.1-4.8))，欠損孔径(11.6(4.5-32.9)/12.0(5.6-
25.4)mm)， stop flow法径(13.8(6.0-33.8)/15.2(6.1-29.4)mm)，閉鎖栓径(14(6-36)/15.75(7.5-33)mm)，辺縁欠
損(1方向31/30，2方向以上11/11)に差なし．観察期間(5.5(0.1-9.4)/2.1(0.0-3.9)年)は ASOで長く，シース径
(8(7-12)/9(7-12)Fr)，閉鎖栓径-欠損孔元径(1.9(-0.6-7.4)/3.9(0.9-8.4)mm)は FF2で大きかった(Mann-
Whitney，ｐ＜0.001)．透視時間(34.5(11-105)/41.5(18-121)分)，手術時間(穿刺から止血，118.5(76-
217)/122.5(77-254)分)，閉鎖栓交換(10(アップ9，ダウン1)/5(アップ2，ダウン3)，留置断念(4(W滑落4)/3(W滑
落1，完全房室ブロック2))，成功率(94.2/96.1%)，心浸食(0/0)，脱落(0/0)，頭痛(11/8)，遺残短絡(5/8)に差な
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し．【結論】 AS欠損に FF2，大欠損・ IP欠損に ASOという戦略で問題なかったが， Er回避には正確な左房天
井・ Valsalva洞変形評価， Em回避には妥協のない Wが重要と思われた．
 
 

心房中隔欠損カテーテル治療の限界点. 自験例からの考察
○小島 拓朗, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 葭葉 茂樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セン
ター 小児心臓科）
Keywords: 経皮的心房中隔欠損閉鎖術, 限界点, 安全性
 
【背景】心房中隔欠損症(ASD)に対する経皮的心房中隔欠損閉鎖術の限界点は、明らかではない。【目的】当院で
行った経皮的心房中隔欠損閉鎖術症例を後方視的に検討し、 device留置の限界点を考察する。【方法】当院で
行った経皮的心房中隔欠損閉鎖術のうち、合併症例および留置を断念した症例に対し、その要因を後方視的に分
析した。【結果】当院で2005年8月から2019年12月までに行われた経皮的心房中隔欠損閉鎖術401例のうち、合併
症をきたした症例および留置を断念した10例を対象とした。内訳は、 Amplatzer Septal Occluder (ASO) 9例、
Occlutech Figulla Flex2 (FF2) 1例で、合併症3例、留置断念7例であった。合併症例は全て ASO留置後のもの
で、 erosion 1例、 migration 2例であったが、留置を断念した症例を含めた9例は全て FF2併用前の症例で
あった。 Erosionの原因は aneurysmalな心房中隔 (IAS)による留置後の deviceの移動によるもので、2例の
migrationはそれぞれ下縁がやや低形成かつ左房が小さめであったものと、中隔の malalignmentを認めたもので
あった。留置断念例7例のうち、6例は IAS長に対し欠損孔が過大であった症例、1例は Aortic rimから superior
rimにかけ広範に rimが欠損していた症例であった。【考察】 ASDに対する device治療においては、何よりも安
全性が優先される。下縁が欠損しているか低形成な症例は、外科手術を優先するべきである。 Superior rim低形
成例については、欠損孔のサイズに対する IASおよび LA roofとの関係を慎重に評価し、また malalignmentを認
める症例もその程度を評価する必要があるが、いずれの場合もより大きな deviceが必要な症例については撤退す
る勇気も必要である。 IASに対し欠損孔が過大な症例については、留置後の小児の身体発育を過大評価して大き
な deviceを置くべきではないと考える。
 
 

経皮的心房中隔欠損閉鎖術後頭痛と心室エネルギー効率変化の関
連

○松岡 良平, 宗内 淳, 江崎 大起, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児循環器科）
Keywords: 経皮的心房中隔欠損閉鎖, 頭痛, 心室エネルギー効率
 
【目的】経皮的心房中隔欠損閉鎖術（ TC-ASD）後の約15％に頭痛を合併するがその原因は明らかではない。微小
血栓やニッケルアレルギー等の要因に加え血管作動性因子の影響を検討するために TC-ASD後の頭痛と心室エネル
ギー効率の関係を明らかにする。 
【方法】 TC-ASDを実施した177例中、術後1か月以内に頭痛を発症した47例と発症しなかった120例を対象とし
た。治療前から頭痛を合併した症例は除外した。閉鎖前と閉鎖1週間後における、心室収縮末期エラスタンス
(Ees)、動脈有効エラスタンス(Ea)および心室エネルギー効率(SW/PVA)を、心エコー図検査から得られた左室容量
とマンシェット体血圧から概算した。 
【結果】頭痛群・頭痛なし群において肺体血流比(1.79[1.29-4.17] vs 1.87[0.43-4.39], P＝0.76)、 ASD最大径
(11.2[4.5-26.2] mm vs 13.7[4.6-36.0] mm, P＝0.26)に有意差はなかったが、頭痛群で有意に低年齢だった
(10.0歳[5-73]vs 12.5[5-83]歳, P＝0.016)。頭痛群では治療前後において、 Ees (4.95[2.07-9.36]→
3.98[1.60-12.06]mmHg/ml, P＜0.001)、 Ea(2.47[1.17-8.35]→2.15[0.98-5.18]mmHg/ml, P＜0.001)は低下し、
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SW/PVA(81[62-88]→79[60-92]％, P=0.21)は変化がなかった。一方、頭痛なし群では、 Ees(4.98[1.96-17.68]→
4.83[1.78-13.82]mmHg/ml, P=0.69)は変化がなかったが、 Ea(2.53[1.20-7.47]→1.96[1.03-4.07]mmHg/ml, P＜
0.001)は低下し、 SW/PVA(79[63-89]→83[69-91]％, P＜0.001)は増加した。多変量ロジスティック回帰分析で
は、 TC-ASD治療後 SW/PVA減少がリスク因子であった(オッズ比: 7.78, 95%信頼区間: 3.57-17.00, P＜0.001)。 
【結語】頭痛群は治療後 Eesが低下し心室エネルギー効率の改善に乏しかった。 TC-ASD後の頭痛は心血管不整合
も一因と考えた。
 
 

type A以外の PDA閉鎖術におけるデバイス選択
○佐藤 純, 吉井 公浩, 吉田 修一朗, 武田 紹, 西川 浩, 大橋 直樹 （中京病院 中京こどもハートセンター 小
児循環器科）
Keywords: PDA, ADOII, AVPII
 
【背景】動脈管開存症(PDA)に対する閉鎖デバイスは近年の国内承認により選択肢が増している。一方、その適切
な使い分けは主に術者の判断となり一定した見解は無い。現在当院では Krichenko分類 type A以外の PDAに対し
ては適応外使用である AVPIIを含め、 ADOI、 ADOII、 Flipper coil(FC)などから対象の体格、 PDA形態を参考
に選択している。【目的】当院の PDAデバイス閉鎖症例を振り返り、適正なデバイス選択とその留置方法を考察
する。【方法】2018年1月以降の PDAカテーテル治療症例44例につき診療録を後方視的に検討。【結果】
Krichenko分類 type A以外は type E 14例、 type D 1例で、閉鎖デバイスは type Eで FC 6例、 ADOII 5例、
AVPII 1例、 ADOI 1例、 type Dでは ADOIIであった。デバイスサイズは FCで3mm3巻3例、3mm5巻3例、 ADOIIは
3mm*4mm3例、3mm*6mm2例、6mm*6mm1例、 AVPIIは6mm、12mm、 ADOIは6mm*4mmであった。治療時年齢0歳7か
月～53歳（4 ※中央値、以下略）、 PDAサイズは PA側0.3～2.7mm（0.8）、 Ao側0.7～19.9mm（3.7）、長さ
3.5～14.1mm（8.6）。 ADOII例では全例で PA側・ Ao側から挟み込む形態で留置され、 ADOI、 AVPII例は
ampulla内に収まる形で留置されていた。 ADOII例では Ao側突出が目立ったが有意な大動脈狭窄例はな
かった。全例で残存短絡、合併症は認めなかった。【考察】径3mmより大きい FCは使用されておらず、 AVPII、
ADOIIの導入によると考えられた。 ADOII、 AVPIIの外観は似ているが、前者は double diskで挟み込む意図、後
者は3つの bodyで塞栓力を高める意図で使用しており、 ampullaが比較的大きい例では AVPIIを ampulla内に収
納する形で閉鎖することで Ao突出を回避できると考えられた。【結語】現在閉鎖デバイスは多岐に渡りその方法
に様々な流儀があるように思われるが、肺動脈側の狭窄部と ampullaをいかに利用して、且つ大動脈弓部への突
出を抑えて閉鎖するかといった意識が必要である。
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デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ I）08（ OR08） 
カテーテル治療2
指定討論者:中川 直美（広島市立広島市民病院 循環器小児科） 
指定討論者:星野 健司（埼玉県立小児医療センター 循環器科 ）
 

 
Bicuspid PTFE valveを用いた右室流出路形成術（ Nunn法）における経皮的
肺動脈弁置換術の可能性 
○片岡 功一1,2, 河田 政明1,3, 安済 達也2, 古井 貞浩2, 鈴木 峻2, 横溝 亜希子2, 岡 健介2, 関 満2

, 佐藤 智幸2, 吉積 功1,3, 鵜垣 伸也1,3 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児手術・集
中治療部, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療セ
ンター 小児・先天性心臓血管外科） 
乳幼児における腋窩動脈アプローチのための解剖学的検討 
○藤井 隆成, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水 武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 樽井 俊, 宮原 義典, 籏
義仁, 石野 幸三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 
喀血に対してミシガン小児病院で施行された心臓カテーテル検査・治療 
○佐々木 赳1,2, 川崎 有希1,2, Daisuke Kobayashi2 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療セン
ター 小児循環器内科, 2.ミシガン小児病院 デトロイト ミシガン アメリカ） 
先天性心疾患に合併した体静脈狭窄に対するカテーテル治療 
○田中 惇史, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院
小児科） 
純型肺動脈閉鎖症の遠隔期予後－単施設における後方視的検討 
○加藤 温子1, 廣田 篤史1, 加藤 愛章1, 藤本 一途1, 岩朝 徹1, 北野 正尚1, 坂口 平馬1, 帆足 孝也
2, 大内 秀雄1, 市川 肇2, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環
器病研究センター 小児心臓血管外科） 
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Bicuspid PTFE valveを用いた右室流出路形成術（ Nunn法）にお
ける経皮的肺動脈弁置換術の可能性

○片岡 功一1,2, 河田 政明1,3, 安済 達也2, 古井 貞浩2, 鈴木 峻2, 横溝 亜希子2, 岡 健介2, 関 満2, 佐藤 智幸2

, 吉積 功1,3, 鵜垣 伸也1,3 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部, 2.自治医科大学
とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科）
Keywords: Fallot四徴, 右室流出路形成, 経皮的肺動脈弁置換術
 
【背景と目的】 Fallot四徴症（ TF）の右室流出路再建（ RVOTR）では遠隔期の再手術が課題で，近年海外では
経皮的肺動脈弁置換術（ TPVI）を見据えた RVOTRも検討されている．当施設では TF/類縁疾患の RVOTRに，自己
組織を可及的に温存し Bicuspid PTFE valveを用いた Nunn法を選択している．バルーン肺動脈弁形成術（
BPV）を行った自験例を通じ， Nunn法での TPVIの可能性と課題を検討する． 
【対象と方法】2007年1月から2017年12月に Nunn法 RVOTRを施行した38例（術後観察期間1年4ヵ月～12年
5ヵ月：中央値 7年9ヵ月）のうち， BPVを施行した3例を後方視的に検討した．なお，38例中肺動脈弁逆流（
PR）が原因の再手術例はなく，右室流出路狭窄合併の1例を除き，肺動脈弁狭窄（ PS）の再手術例もな
かった．3例の診断は TF（1例は肺動脈閉鎖）で， RVOTR時月齢/体重（ kg）は14/8.6，18/8.9，23/9.4で
あった． 
【結果】 BPV施行は術後10～12年で，弁輪/弁尖に石灰化を伴い弁尖の可動性低下を認めた．肺動脈弁逆流（
PR）は全例軽度で良好に制御され，右室流出路の著明な拡大はなかった． BPVは高耐圧バルーンを用いたダブル
バルーン法で，肺動脈弁輪径（ mm）/シングルバルーンに換算したバルーン径（対肺動脈弁輪径
％）は，14.9/121，20.0/99，18.3/108であった． BPV時冠動脈の圧迫は認めなかった． BPV前/後で， PSの圧較
差（ mmHg）は80/30，35/25，50/30と改善，右室圧/左室圧比は0.60/0.40，0.63/0.37，0.70/0.35と改善した．
BPV後も弁尖の後方固定は外れることなく残り，2弁尖として可動性が改善し PRの増悪はなかった． 
【考察と結論】 Nunn法は PR制御効果に優れ， PSに対し BPVが有効であったことから，従来の RVOTRに比べ再手
術時期を遅らせうる可能性がある．弁輪径や右室流出路形態からは TPVIも施行可能と考えられたが，弁尖の後方
固定が外れ１弁化するか，弁輪や周囲組織がステントの安定した留置に十分な硬度を有するか，検証が必要であ
る．
 
 

乳幼児における腋窩動脈アプローチのための解剖学的検討
○藤井 隆成, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水 武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 樽井 俊, 宮原 義典, 籏 義仁, 石野 幸
三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Keywords: カテーテル治療, 腋窩動脈, 乳児
 
【背景】乳幼児期のカテーテルインターベンションで腋窩動脈アプローチの有用性が報告されている。成人では
腋窩動脈近位部（外側胸動脈より近位）での穿刺が推奨されているが、乳幼児では血管径が細く胸郭と近接して
いることが問題であり、至適穿刺部位は定まっていない。【目的】腋窩動脈穿刺をより安全に行うため乳幼児の
腋窩動脈の解剖学的検討を行うこと。【方法】2018～2019年に当院で施行した血管造影で、腋窩動脈が観察可能
であった6歳以下の症例を対象とした。腋窩動脈径とその主要分枝（外側胸動脈と肩甲下動脈）の分岐パターンを
検討した。腋窩動脈は1)近位部（第一肋骨外縁）、2)中部（第三肋骨外縁）、3)遠位部（上腕骨近位部周辺）で
計測、左右差、血管径と体格・主要分枝の分岐パターンとの関連を検討した。【結果】51例
（65セッション）、106本の腋窩動脈を検討。月齢中央値68（0～85）カ月、体重中央値7.2（1.8～15.9)kg、単心
室血行動態は9/51例。腋窩動脈径は全部位で体重と正の相関を示し、右側が左側より5～9％太く（ P＜
0.05）、近位部、中部では大部分の症例で4Frシースサイズ外径に相当する2mm以上の径があったが、遠位部では
約半数が2mm未満であった。外側胸動脈は第一肋骨外縁～第三肋骨外縁の間から分岐し、分岐部は27％で第二肋骨



[OR08-3]

[OR08-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

外縁より遠位で、19％で肩甲下動脈と共通管として分岐した。外側胸動脈が遠位から起始する症例では腋窩動脈
の近位部から中間部にかけて血管径の減少率が優位に大きかった（ p＜0.05）。【考察】乳幼児においても、大
半の症例で4Frシース以上の留置が可能だが、外側胸動脈より近位での穿刺は必ずしも容易ではない。外側胸動脈
が遠位から起始する症例や遠位部では血管径が小さく注意を要する。【結語】乳幼児の腋窩動脈アプローチでは
穿刺部位と主要分枝の分枝パターンに注意を要する。
 
 

喀血に対してミシガン小児病院で施行された心臓カテーテル検
査・治療

○佐々木 赳1,2, 川崎 有希1,2, Daisuke Kobayashi2 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児循環器
内科, 2.ミシガン小児病院 デトロイト ミシガン アメリカ）
Keywords: hemoptysis , aortopulmonary collaterals, embolization
 
Background: Hemoptysis arises from various etiologies. Cardiac catheterization may play a role on
finding the cause of hemoptysis with potential transcatheter interventions.Objective: To evaluate the
diagnostic utility of cardiac catheterization and the efficacy of transcatheter interventions in
patients with hemoptysis.Method: This was a retrospective study of all the patients who were brought
to the pediatric cardiac catheterization for the indication of hemoptysis over 15 years (2006 -
2020). Result: There were 28 cardiac catheterizations in 21 patients. One patient had four
catheterizations. Three patients had two catheterizations. Median age was 17.4 years. Primary cardiac
diagnosis of 21 patients included normal heart (n=3), pulmonary hypertension (n=1), heart transplant
(n=1), diffuse pulmonary AVM (n=1), pulmonary vein occlusion/atresia (n=3), other biventricular CHD
(n=5) and single ventricles (n=7). The diagnostic utility of catheterization was 81% (17/21). At two-
third (18/28) of catheterizations, transcatheter interventions were performed in 14/21 (67%)
patients: AP collateral embolization 14, AP and VV collateral embolization 1, and pulmonary AVM
embolization 3. Although recurrent hemoptysis was observed post-intervention frequently (50%), the
final effectiveness of transcatheter interventions was 79% (11/14 patients). Overall mortality was
19% (4/21).Conclusion: Cardiac catheterization was shown to have a good diagnostic utility for
hemoptysis. Despite the high mortality and recurrent hemoptysis rate, transcatheter interventions was
effective.
 
 

先天性心疾患に合併した体静脈狭窄に対するカテーテル治療
○田中 惇史, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児科）
Keywords: 体静脈インターベンション, 体静脈狭窄, 血管バルーン拡張術
 
【背景と目的】先天性心疾患に合併する血管狭窄は肺動静脈や大動脈が中心であるためそのカテーテル治療の経
験は多いが、体静脈(上大静脈や無名静脈など)狭窄に対するカテーテル治療の知見は少ないので検討した。【方
法】体静脈に対してカテーテル治療を実施した8例(男児5例、女児2例)のカテーテル治療の臨床データを後方視的
に検討した。【結果】カテーテル治療時年齢中央値3歳3か月(19日-8歳11か月)、体重10kg(2.3-23.5)で
あった。基礎心疾患は房室中隔欠損2例、単心室2例、三尖弁閉鎖1例、左心低形成1例、両大血管右室起始症1例で
あった。上大静脈(左上大静脈含む)狭窄6例、無名静脈狭窄2例であり1人は上大静脈と無名静脈のそれぞれに治療
を行った。先行手術は二室修復術3例(大血管スイッチ術1例含む)、右心バイパス3例(Norwood、両方向 Glenn、
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Fontan)であった。1例が上半身の高度浮腫から心エコー検査で診断され、その他定期心エコー検査で1例、定期心
臓カテーテル検査で6例が診断された。手術病変(人工心肺脱血管カニュレーションを含む)と関連していたのは
5例であり、残る2例は PVOステントによる圧迫と PIカテーテルによる血栓閉塞であった。対象血管の狭窄率34％
(5-100)、圧較差5mmHg(1-13)であった。経皮的血管形成を7例に行い、狭窄部径に対し250％(189-357)径バルーン
を使用し14気圧(10-30)まで加圧した。１例に超高耐圧バルーン(30気圧)を使用した。残る1例は経皮的血栓吸引
術を実施した。有効例7例、部分的有効例1例で無効例はなかった。手技に関連した合併症はなかった。1例はその
後右心バイパス術へ進み、1例で狭窄解除術、治療前狭窄率が高かった2例でバルーン拡張を繰り返した。【考
察】体静脈狭窄は術後の吻合部狭窄に多い。比較的高耐圧バルーンにより加圧しないと治療効果を得られないこ
ともあり積極的な高耐圧バルーンの使用が望ましい。強い狭窄病変は再発することもある。
 
 

純型肺動脈閉鎖症の遠隔期予後－単施設における後方視的検討
○加藤 温子1, 廣田 篤史1, 加藤 愛章1, 藤本 一途1, 岩朝 徹1, 北野 正尚1, 坂口 平馬1, 帆足 孝也2, 大内 秀雄
1, 市川 肇2, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 小児心
臓血管外科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 遠隔期予後, 不整脈
 
【背景】純型肺動脈閉鎖症(PAIVS)において、介入を要する新生児期に将来の右心機能を推測するのは困難であ
る。近年はカテーテル治療も可能となっており、様々な治療戦略が遠隔期に及ぼす影響はまだ不明な点が多
い。【目的】当施設の PAIVSに対する根治術法ごとの中・長期予後を明らかにする。【方法】1977年9月より
2019年6月までに当院で手術あるいはカテーテル検査を受けた患者114名のうち、機能的あるいは解剖学的根治術
が終了し、転機が明らかであった79名(男:女=36:43)を、最初に行った根治術により単心室群(SV, n=38)、 One
and one-half群(1.5V, n=6)、二心室群(BiV, n=35)の3群に分け、臨床データを比較検討した。【結果】初回根治
術は SV 1.9歳、1.5V 3.1歳 BiV 0.8歳(p＜0.001)で、フォローアップ時の年齢は17.9年(0.5-41.1年)であった。
BiVにおける経皮的肺動脈弁形成術は19例(54%)で行われていた。 NYHA II度以上であった症例は SV 5例
(14%)、1.5V 0例(0%)、 BiV 4例(14%)で抗心不全薬は SV 18例(47%)、1.5V 2例(29%)、 BiV 10例(29%)に処方さ
れていた。最終中心静脈圧(mmHg)、 BNP値(pg/mL)はそれぞれ SV 9(6-17)、15.8(5-113.6)、1.5Vで11(9-
16)、40.3 (17.3-281.8)、 BiVで5(1-15)、23.4(5.9-226.0)であった(p＜0.01)。経過中の心イベントは SV 9例
(24%)、1.5V 3例(50%)、 BiV 8例(23%)で起こっており、うち不整脈は SV 2例、1.5V 3例、 BiV 7例で認めら
れ、 BiVは全例外科的に右室流出路形成(TAP)を要した症例であった(OR=20.0, p=0.01)。遠隔期死亡は SVで3例
(8%)に認めた。【結語】二心室到達症例でも不整脈は2割で起こっており、心イベントは単心室症例と同頻度で
あった。 TAPを必要とする二心室症例は右室の機能障害を合併していることが示唆され、不整脈を念頭においた
経過観察が必要であると考えられた。
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デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ I）09（ OR09） 
電気生理学・不整脈1
指定討論者:宮﨑 文（静岡県立総合病院 移行医療部成人先天性心疾患科/静岡県立こども病院 循環器科） 
指定討論者:岩本 眞理（済生会横浜市東部病院こどもセンター 総合小児科）
 

 
ジャンプ法とマスター法を用いた運動負荷心電図検査についての比較検討 
○小山 裕太郎, 山形 知慧, 森川 哲行, 佐藤 麻朝, 宮田 功一, 永峯 宏樹, 大木 寛生, 前田 潤,
三浦 大 （東京都立小児総合医療センター 循環器科） 
上室性頻拍に対するアブレーション治療を行った小児患者の Coronary
sinus異常についての検討 
○福留 啓祐1, 吉田 葉子1, 鈴木 嗣敏1, 森 秀洋2, 丸山 和歌子2, 中村 香絵2, 藤野 光洋2, 江原 英
治2, 村上 洋介2, 中村 好秀1,3 （1.大阪市立総合医療センター 小児不整脈科, 2.大阪市立総合医療
センター 小児循環器内科, 3.近畿大学 小児科） 
母体抗 SS-A/SS-B抗体陽性の児に発症した洞不全症候群3症例の検討 
○黒江 崇史, 河合 駿, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光,
上田 秀明 （神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
Ebstein病合併 WPW症候群への3Dマッピングシステム “ RHYTHMIA”の有効性 
○連 翔太1, 住友 直方1, 森 仁2, 戸田 紘一1, 多喜 萌1, 小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1

（1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓内科） 
小児における睡眠時および覚醒時の心拍変動 
○秦野 敬子1, 齋藤 和由2, 武田 淳1, 北川 文彦1, 鈴木 大次郎2, 小島 有紗2, 内田 英利2, 畑 忠善
2 （1.藤田医科大学病院 臨床検査部, 2.藤田医科大学 医学部 小児科） 
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ジャンプ法とマスター法を用いた運動負荷心電図検査についての
比較検討

○小山 裕太郎, 山形 知慧, 森川 哲行, 佐藤 麻朝, 宮田 功一, 永峯 宏樹, 大木 寛生, 前田 潤, 三浦 大 （東
京都立小児総合医療センター 循環器科）
Keywords: 運動負荷心電図, ジャンプ法, マスター法
 
【背景】運動負荷心電図は運動時の不整脈出現や心電図変化の検出に有用な検査だが、評価には十分な心拍数増
加が欠かせない。ジャンプ法は簡易な運動負荷検査でマスター法より大きな負荷が得られる可能性があるが、そ
の有用性を論じた報告は少ない。【目的】ジャンプ法とマスター法で負荷前後の心拍数変化を比較検討す
る。【方法】対象は2018年1月から2019年11月までに当科でジャンプ法またはマスター法で負荷心電図を行った
119例。ジャンプ法はその場跳躍を2分または3分、マスター法は二階段昇降をダブルまたはトリプルで行った。後
方視的に年齢、性別、負荷前後の心拍数、基礎疾患、負荷後の心電図変化を調べ、比較検討を行った。【結
果】ジャンプ法は40例(男30例)で、平均年齢8.7歳、負荷前心拍数80.0回/分、負荷後心拍数118.3回/分で
あった。一方マスター法は79例(男55例)で、平均年齢11.2歳、負荷前心拍数69.2回/分、負荷後心拍数98.9回/分
であった。ジャンプ法はマスター法と比較し年齢が有意に低く(p＜0.001)、負荷前・負荷後の心拍数と心拍増加
量は有意に高かった(それぞれ p＜0.001, ＜0.001, 0.01)。年齢を9歳以下、10歳から14歳、15歳以上に分類し同
様に比較を行ったところ、9歳以下と、10歳から14歳の年齢群でジャンプ法の負荷後心拍数が有意に高かった(そ
れぞれ p=0.02, 0.001)。負荷後心電図変化として、ジャンプ法では PVC(3例)、 PAC(1例)、2度 AV
block(1例)を、マスター法では PVC(3例)を認めたが、自然経過で改善した。【考察】ジャンプ法はマスター法と
比較しより大きな負荷が得られる可能性がある。今後、症例の蓄積、対象のランダム化、負荷方法の統一、測定
法の改善を行い前向き研究につなげていきたい。
 
 

上室性頻拍に対するアブレーション治療を行った小児患者の
Coronary sinus異常についての検討

○福留 啓祐1, 吉田 葉子1, 鈴木 嗣敏1, 森 秀洋2, 丸山 和歌子2, 中村 香絵2, 藤野 光洋2, 江原 英治2, 村上 洋
介2, 中村 好秀1,3 （1.大阪市立総合医療センター 小児不整脈科, 2.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科,
3.近畿大学 小児科）
Keywords: 冠静脈洞異常, WPW症候群, 副伝導路
 
【背景・目的】冠静脈洞（ Coronary sinus: CS）異常は0.1-0.3%にみられる。 CSの解剖は不整脈治療時に重要
である。小児アブレーション患者で検討を行った。【方法】2006年から2020年の間に当院でアブレーションを
行った18歳未満の上室性不整脈患者（心内修復術を要する先天性心疾患は除外）の CS異常を後方視的に調査し
た。【結果】対象は729名(WPW症候群466,房室結節回帰性頻拍196,心房内回帰性頻拍29,心房粗動30,心房細動
8)。うち CS異常は4名（0.55%)： CS aneurysm (CSA)2,CS ostium atresia(CSOA)2で全て WPW症候群。同疾患の
CS異常は4/466(0.86%)。後中隔副伝導路では3/102(2.94%)。(症例1)潜在性 WPW症候群の14歳女児。初回 CS開口
部に通電を行ったが再発。再治療時冠静脈洞造影で CSAと診断、 CSA内通電で治療に成功。(症例2)顕性 WPW症候
群の5歳女児。初回 CS造影で CSAと診断、 CSA内通電で治療に成功。(症例3)顕性 WPW症候群の12歳男児。 CSカ
テ挿入困難のため冠動脈造影を行い、 partially unroofed coronary sinus を伴う CSOAと診断。 CS左房開口部
近傍の僧帽弁輪後中隔へ経心房中隔・経大動脈的に焼灼を行い治療成功。（ 症例4））顕性 WPW症候群の10歳男
児。初回治療時 CSカテ挿入困難。三尖弁輪後壁通電が無効。再治療時冠動脈造影で CSAと診断、三尖弁輪自由壁
複数副伝導路で、治療に成功。【考察】成人 WPW症候群アブレーションでの CS異常は2/410(0.49%)と報告されて
いる (JOA2019)、今回の結果も近似しており、後中隔副伝導路ではより高頻度であった。 CS構造異常部位近傍に
通電を要し、治療に難渋することもあるため、正確な解剖の把握が必須である。
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母体抗 SS-A/SS-B抗体陽性の児に発症した洞不全症候群3症例の
検討

○黒江 崇史, 河合 駿, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター 循環器内科）
Keywords: 洞不全症候群, 母体抗SS-A/SS-B抗体, ペースメーカー
 
【背景】母体抗 SS-A/ SS-B抗体陽性の児では完全房室ブロックの合併が多く知られているが、洞不全症候群
(SSS)をきたす症例は稀である。当院で出生した母体抗 SS-A/SS-B抗体陽性の児における SSSの3症例について報
告する。【症例1】在胎25週に70-80/分の除脈を認め当院紹介。精査により胎児洞不全症候群、母体抗 SS-A抗体
陽性が判明した。胎児水腫を認めたため母体リンデロン投与を行ったところ、胎児胸腹水の消失とともに、心拍
も80-90/分へ改善した。出生後は左房調律だが安静時60回/分を保ち、体動により110回/分まで上昇を認めた。外
来経過観察中に心機能低下を認め、現在内服調整中である。【症例２】母体 Sjogren症候群の児。前医にて経過
フォロー中、 RR延長を認めたため当院紹介。8歳時の Holter心電図検査で RR 4.14secと延長を認め、ペース
メーカー植え込み術(PMI)を施行した。【症例3】胎児超音波で心内膜輝度上昇を指摘され当院紹介。母体抗 SS-
A抗体および抗核抗体陽性であった。出生直後に三尖弁逆流を認めたが自然軽快。出生時は洞調律で入眠時心拍
80回/分、安静時心拍100-110回/分であった。保存的に経過観察されていたが、5歳時の Holter心電図検査で R-R
6secの洞停止を認め、 PMIを施行した。【考察】母体抗 SS-A/SS-B抗体陽性の児では、出生時徐脈の顕在化はな
くとも遠隔期に洞停止を認め、心筋障害を伴う症例が存在する。母体抗 SS-A/SS-B抗体陽性の児では、無症候性
の症例でも遠隔期までの経過観察が必要である。
 
 

Ebstein病合併 WPW症候群への3Dマッピングシステム “
RHYTHMIA”の有効性

○連 翔太1, 住友 直方1, 森 仁2, 戸田 紘一1, 多喜 萌1, 小島 拓朗1, 葭葉 茂樹1, 小林 俊樹1 （1.埼玉医科大学
国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓内科）
Keywords: 3Dマッピングシステム, Ebstein奇形, カテーテルアブレーション
 
【背景】 Ebstein病(ED)は約25％に副伝導路(AP)を合併し、頻拍を認める例では弁形成術前にカテーテルアブ
レーション(CA)が必要となる。既存の3Dマッピングシステムでは真の三尖弁輪の認識が難しく、 CAの成功率が低
く、通電回数も多くなる。 Rhythmia(RTM)は超高密度、高精細、多点マッピングと intelligent annotationなど
の特殊な電位認識アルゴリズムにより正常心では弁輪位置を明瞭に示すことができる。 EDへの RTMの使用経験を
報告する。【症例1】25歳女性、 Carpentier分類(type)B。5歳と12歳時に房室回帰頻拍(AVRT)に対して CAを行
い、 APは前中隔、後中隔、前壁から右後側壁にかけて広範囲に認めた。頻拍が再発し、 CA再施行。最早期心室
興奮部位(EAVS)は後中隔(5時)、最早期心房興奮部位(EAAS)は前中隔(2時)で APの斜走を認めた。三尖弁輪5時で
洞調律下に通電し初回6.8秒で APを離断できたが、3ヶ月後に頻拍の再発を認めた。成功通電部位の洞調律時の心
房波/心室波比(A/V比)は1.1で、 RTM上の成功通電部位と弁輪の距離(RTM-D)は4.7mmであった。 【症例2】8歳女
性、 type C、 AVRT既往あり、三尖弁形成術前に CA施行。 EAVSは右後側壁(8時)、 EAASは右後側壁(7時)で
あった。三尖弁輪7時で洞調律下に通電し2回目に1.5秒で離断できた。 A/V比(洞調律)は0.9で、 RTM-Dは1.9mmで
あった。【症例3】22歳女性、 type A、 AVRT既往あり CA施行。 EAAS、 EAVSは共に右後壁(6時)で斜走なし。三
尖弁輪6時で心室刺激下に通電し、初回2.7秒で離断できた。 A/V比(心室刺激)は1.0で、 RTM-Dは0mmで
あった。【結論】成功通電部位は平均 A/V比1.0±0.1、平均 RTM-D 2.2±1.9mm、通電開始から離断までに要した時
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間は平均3.7±2.3秒であった。 RTMが EAの全症例で真の三尖弁輪と副伝導路を示し、距離の長い斜走の伝導も示
した。
 
 

小児における睡眠時および覚醒時の心拍変動
○秦野 敬子1, 齋藤 和由2, 武田 淳1, 北川 文彦1, 鈴木 大次郎2, 小島 有紗2, 内田 英利2, 畑 忠善2 （1.藤田医
科大学病院 臨床検査部, 2.藤田医科大学 医学部 小児科）
Keywords: HRV, 睡眠時, 覚醒時
 
【背景】覚醒時と睡眠時の小児における心拍変動や自律神経活動は十分に評価されていない。【目的】小児にお
ける睡眠時と覚醒時の心拍変動の違いおよび加齢に伴う変化を評価すること。【対象】藤田医科大学病院におい
て2018年4月～2020年1月までに24時間ホルター心電図を装着した20歳未満の小児177症例の内、覚醒／睡眠の記載
があり、期外収縮が総心拍の3%未満で他の不整脈がない計72例（男児29名、女児43名）。年齢は0歳～18歳(月齢
3ヶ月～225カ月)。【方法】24時間の NN間隔データに対して解析プログラム MemCalc/Chiram 3を用いて、心拍変
動解析および周波数解析を行い、睡眠時および覚醒時の平均心拍数(HR)、平均心拍数の差(Δ HR)、 NN間隔の標準
偏差(SDNN)、隣接した NN間隔の差の二乗の和の平均の平方根（ r－ MSSD）、変動係数（ CVRR）、 low
frequency(LF)、 high frequency(HF)、 LF/HFを求めた。【結果・考察】１）月齢との相関：覚醒時 HRおよび睡
眠時 HRは有意な対数曲線回帰を示した (覚醒時 HR = 181.00－18.27× Log(月齢), R2=0.70、睡眠時
HR=149.06－16.26× Log(月齢), R2=0.65)。加齢に伴い HRは低下したがΔ HRは22.5±7.5とほぼ一定であった。加
齢に伴い SDNNおよび r－ MSSDは有意に高値となったが CVRRに有意差を認めなかった。加齢に伴い LFは有意に
増大、睡眠時の HFは増大傾向にあり、 LF/HFは覚醒時において増大傾向にあった。２）覚醒時と睡眠時の比較：
HRは覚醒時に比し睡眠時に低値を示した。覚醒時に比し睡眠時において r－ MSSDは有意に高値を示し LF/HFは低
値を示した（ P＜0.0001）。 SDNNに有意差なし。【結語】 HRは加齢に伴い減少するがΔ HRは月齢による差を認
めなかった。 r－ MSSDは睡眠時と覚醒時における自律神経系発達の良い指標となるかもしれない。更なる症例の
蓄積が望まれる。
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デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ I）10（ OR10） 
電気生理学・不整脈2
指定討論者:坂口 平馬（国立循環器病研究センター 小児循環器科） 
指定討論者:畑 忠善（藤田医科大学大学院 保健学研究科）
 

 
先天性 QT延長症候群における ICD/S-ICD植込みの現状 
○後藤 浩子1,2, 桑原 直樹1, 寺澤 厚志1, 山本 哲也1, 田中 秀門1, 桑原 尚志1, 割田 俊一郎2, 野田
俊彦2 （1.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療センター 不整脈科） 
新生児期早期の心電図は QT延長症候群の診断に有用である可能性がある 
○小澤 淳一1, 鈴木 博2, 大野 聖子3, 八木原 伸江4, 馬場 惠史1, 塚田 正範1, 阿部 忠朗1, 沼野 藤
人1, 堀江 稔5, 齋藤 昭彦1 （1.新潟大学 小児科, 2.魚沼基幹病院 小児科, 3.国立循環器病研究セ
ンター 分子生物学部, 4.新潟大学 循環器内科, 5.滋賀医科大学 循環器内科） 
先天性心疾患周術期接合部頻拍のリスク因子 
○泉 岳1, 武田 充人1, 山澤 弘州1, 永井 礼子1, 阿部 二郎1, 谷口 宏太1, 加藤 伸康2, 荒木 大2

（1.北海道大学 小児科, 2.北海道大学 循環器外科） 
小児に対する皮下植込み型除細動器(S-ICD)の適応と管理の検討 
○福永 英生1, 真弓 怜奈1, 磯 武史1, 松井 こと子1, 古川 岳史1, 高橋 健1, 田淵 晴名2, 林 英守2

, 関田 学2, 中西 啓介3, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 医学部 小児科, 2.順天堂大学 医学部 循環器
内科, 3.順天堂大学 医学部 心臓血管外科） 
新しい system (DirectSense)を使用して ablationを施行した成人先天性心
疾患症例 
○豊原 啓子1, 工藤 恵道1, 竹内 大二1, 杉山 央1, 庄田 守男2 （1.東京女子医科大学 循環器小児
先天性心疾患科, 2.東京女子医科大学 循環器内科） 
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先天性 QT延長症候群における ICD/S-ICD植込みの現状
○後藤 浩子1,2, 桑原 直樹1, 寺澤 厚志1, 山本 哲也1, 田中 秀門1, 桑原 尚志1, 割田 俊一郎2, 野田 俊彦2

（1.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療センター 不整脈科）
Keywords: QT延長症候群, ICD, S-ICD
 
【背景】近年、完全皮下植込み型除細動器(S-ICD)が使用可能となり、 VFをきたす先天性 QT延長症候群(LQTS)で
は ICDまたは S-ICDが選択されている。 S-ICDは ICDに比べてリードトラブルや感染のリスク低下が期待される
ものの、誤作動が懸念されている。 
【目的】 LQTSにおける ICD/S-ICD植込み後の現状を明らかにする。 
【対象と方法】 LQTSのうち、除細動器植込みを施行した13名（男性(4),女性(9)）について植込み後の経過を検
討する。 
【結果】植込み13名の遺伝子型は LQT1(2), LQT2(4), LQT3(3), 不明(4)。植込み年齢は2～72歳。植込み後全例
服薬あり。植込み種類は ICD9名、 S-ICD4名。 S-ICD植込み4名はペーシングを必要とせず、長期心内リード留置
回避のため選択された。植込み後平均観察期間は ICD7年7か月、 S-ICD1年11か月。リード断線はなかった
が、リード接続部がゆるみ閾値上昇が1例(ICD)あった。感染なし。機種移行なし。適切作動は17回/4名で ICD症
例。作動症例4名の主な作動状況は LQT1男（学校行事）、 LQT1女（旅行）、 LQT2女（自宅家事）、 LQT3男（睡
眠）。誤作動は3回/1名で S-ICD症例。誤作動症例は VF既往のある LQT2 17歳女子で、緊張時に T波が変動しＴ
波の感知による誤作動を来した。そのため、エクササイズテストとベクトル設定を繰り返し行った。 LQTSの S-
ICD例では成長による R波高の変化やＴ波の変動に注意し、ベクトルの見直しやエクササイズテストを頻回に行う
必要があると思われた。まだ S-ICD導入後の初期段階であるため、今後の観察が重要である。 
【結語】 ICD植込み例は除細動が適切に行われた。 S-ICD植込み例は短い観察期間内でリードトラブルはないも
のの、 T波の感知による誤作動が起きた。 LQTSでは T波が多彩に変化するため、ベクトル確認や安静時および頻
拍時の電位を繰り返し検査する必要がある。誤作動については S-ICDアルゴリズムの進歩や対応リードの開発が
今後の課題と思われた。
 
 

新生児期早期の心電図は QT延長症候群の診断に有用である可能
性がある

○小澤 淳一1, 鈴木 博2, 大野 聖子3, 八木原 伸江4, 馬場 惠史1, 塚田 正範1, 阿部 忠朗1, 沼野 藤人1, 堀江 稔
5, 齋藤 昭彦1 （1.新潟大学 小児科, 2.魚沼基幹病院 小児科, 3.国立循環器病研究センター 分子生物学部,
4.新潟大学 循環器内科, 5.滋賀医科大学 循環器内科）
Keywords: QT延長症候群, 新生児, 心電図
 
【背景】 QT延長症候群 (LQTS) は、新生児の突然死の原因のひとつである。しかし新生児期早期の心電図変化は
多様と考えられており、この時期に QT延長症候群を診断する方法は未だ確立されていない。【目的】新生児期早
期の心電図により、 LQTSを診断する方法を検討する。【方法】両親のいずれかが LQTSの遺伝子診断をされてお
り、胎児期から経過観察をした9家系11例 (女児7例) を対象として、臨床所見、遺伝子検査、心電図の継時的変
化について検討した。【結果】両親の診断は、 LQTS 1型 (LQT1) 4家系、2型 (LQT2) 1家系、8型 (LQT8) １家系
であった。児については、遺伝子検査の結果、正常3例、 LQT1 5例、 LQT8 3例であった。 QTcについて、日齢
1の心電図では II、 V5あるいは V6誘導で LQT1の2例では T波が平低か陰性で計測困難であったが、その他の症
例では正常群 454 ± 39.1ms、 LQT1 506 ± 58.4ms、 LQT8 539 ± 48.4msであった。生後1ヶ月では、正常群 421
± 17.3ms、 LQT1 518 ± 15.0ms、 LQT8 468 ± 9.3msで、 LQT1群では正常群と比較し優位な QT延長を認めた。日
齢1の心電図で、 ST-T波形について、 LQT1群と LQT８群では、胸部誘導で V4を含む3誘導以上に、
horizontalあるいは down-slopeの ST部分に続く陰性 T波を認めた。このうち LQT1群の2例、 LQT8群の2例につ
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いて、その後の継時的変化を検討したところ、これらの所見はいずれの症例でも少なくとも日齢2までは認められ
た。また正常群の2例において、日齢6までに複数回の心電図記録を行なったが、同様の所見は認められず、
LQTSに特徴的な所見である可能性があった。【結論】日齢1から2の心電図は、 LQT1、 LQT8の診断に有用である
可能性がある。
 
 

先天性心疾患周術期接合部頻拍のリスク因子
○泉 岳1, 武田 充人1, 山澤 弘州1, 永井 礼子1, 阿部 二郎1, 谷口 宏太1, 加藤 伸康2, 荒木 大2 （1.北海道大学
小児科, 2.北海道大学 循環器外科）
Keywords: 接合部頻拍, 周術期, リスク因子
 
【背景】先天性心疾患周術期接合部頻拍は時に致死性の経過を示すが、そのリスクファクターに関するデータは
乏しい。【目的】先天性心疾患周術期接合部頻拍のリスク因子を明らかにすること。【方法】2016から2019年に
当院で先天性心疾患手術を施行した患者316人、手術数474回を対象とし、周術期（手術から１週間以内）に接合
部頻拍のリスク因子として年齢、体重、診断、大動脈クランプ時間、体外循環時間、強心薬・デクスメデトミジ
ン使用数・用量、先天性心疾患手術の死亡リスク分類である STAT (The Society of Thoracic Surgeons-
European Association for Cardio-Thoracic Surgery) スコア、乳酸値等の関連を検討した。【結果】474の手術
のうち、42(8.9%)例で周術期に接合部頻拍を生じた。多因子解析で独立したリスク因子であったのは、内臓錯位
症候群（オッズ比 4.5:95%信頼区間:1.2-15.8）、大動脈クランプ時間(オッズ比 1.4: 95%信頼区間:1.1-
2.1)、ならびに3種類以上の強心薬使用(オッズ比2.2：95%信頼区間 1.1-4.9)であった。接合部頻拍治療への薬物
治療は13/42例(31%)に施行されており、ランジオロールが9例で最多であった。1例では接合部頻拍中の血行動態
破綻のため、開胸処置を要していた。【結論】先天性心疾患周術期には約10%程度で接合部頻拍を生じ、リスク因
子としては内臓錯位症候群、大動脈クランプ時間、３種類以上の強心薬使用がそのリスク因子であった。ランジ
オロールは周術期接合部頻拍に対して概ね効果的であったが、時に開胸術を要することもありリスク因子への意
識は重要である。
 
 

小児に対する皮下植込み型除細動器(S-ICD)の適応と管理の検討
○福永 英生1, 真弓 怜奈1, 磯 武史1, 松井 こと子1, 古川 岳史1, 高橋 健1, 田淵 晴名2, 林 英守2, 関田 学2,
中西 啓介3, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 医学部 小児科, 2.順天堂大学 医学部 循環器内科, 3.順天堂大学 医学
部 心臓血管外科）
Keywords: 皮下植込み型除細動器, 小児, 管理
 
【背景】経静脈的なリード留置が困難となる小児および先天性心疾患患者では、完全皮下植込み型除細動器（ S-
ICD）は心臓突然死予防のための治療として有望視されているが、小児における報告は少ない。【目的】小児に対
する S-ICD植込み症例を検討し、適応判断と管理方法の要点を明らかにすること。【方法】当院にて S-ICD植込
みを実施した小児例の植込み時状況と植込み後管理について検討した。また、適切作動時の状況と不適切作動の
頻度についても検討した。【結果】対象は3例であった。植込み時年齢3-15歳（3, 9, 15歳）、身長85-
157cm（85, 129, 157cm）、体重10-57kg（10, 24, 57kg）であった。全例で2ベクトル以上のセンシングベクトル
適合があり、植込みとした。リード除細動コイル部は小体格の2例では右側留置とし、トネラーを彎曲させること
により弧状に留置された。全例で除細動試験は実施し、65Jもしくはそれ以下で除細動に成功し、除細動抵抗値も
65J前後と適正であった。観察期間は3-29か月（3, 10, 29か月）で、創部トラブルは認めなかった。2例（合計
4回）で適切作動があり、除細動成功率は100%であり、心室細動による失神から後遺症なく回復した。1例に1回の
み筋電図混入による不適切作動を認めたが、センシングベクトルの変更により解決された。全例でセンシングベ
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クトルは初期設定から変更を必要とした。【結語】管理方法としては創部確認や特にセンシングベクトルの調整
が重要である。小児においても S-ICDは有効な治療が行え、致死的頻拍性不整脈に対する適応判断は適切と考え
られた。小さな体格でも工夫により植込みは可能であったが、除細動エネルギー過剰となる問題もあり、20kg未
満ではさらなる検討を要する。
 
 

新しい system (DirectSense)を使用して ablationを施行した成
人先天性心疾患症例

○豊原 啓子1, 工藤 恵道1, 竹内 大二1, 杉山 央1, 庄田 守男2 （1.東京女子医科大学 循環器小児 先天性心疾患
科, 2.東京女子医科大学 循環器内科）
Keywords: 先天性心疾患, アブレーション, 3Dマッピング
 
背景：先天性心疾患（ CHD）の上室頻拍に対するカテーテルアブレーション（ CA）は、解剖学的に複雑でありカ
テーテルの操作および良好な固定が困難なため不成功症例が存在する。この問題を解決するため新しい system
(DirectSense)が開発された。この systemを使用して、局所の組織抵抗（ LI）を測定しながら CAを施行した
CHD術後症例は報告されていない。症例： CHDの8例（24～46歳）に CAを施行した。未手術1例、二心室修復4例、
Fontan手術3例である。方法：最初に多極カテ(IntellaMap Orion)を使用して右心房の voltage mapを作成後に頻
拍を誘発した。心房電位0.5mV以下を low voltage area (LVA)と判断した。 Intellanav MiFi Olを使用して
CAを施行した。心腔内 LI (control)および通電で LIの低下率を測定した。結果：頻拍は心房粗動（
AFL）2例、心房内マクロリエントリー頻拍（ IART）4例、 AFL+IART 2例であった。 AFL症例は cavo-tricuspid
isthmus（ CTI）に線状 CA、 IART症例は LVA内拡張期 fragment電位に CAを行った。心腔内 LI (control)は平
均101Ωであった。通電部位はカテーテルの固定が良好な control LIよりも高い抵抗値測定部位で行った。8例全
例 CAに成功した。 CTIは全例健常電位で平均108Ω、 LIは通電により10～30％低下した。 LVA内で通電を行った
IART症例の成功部位は平均115Ωで、低下率は10～40％であった。結論：通電による LI低下が、健常部位、 LVA両
方において、良好なカテーテルの固定および CAの成功の指標となった。
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デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ I）11（ OR11） 
集中治療・周術期管理1
指定討論者:大﨑 真樹（静岡県立こども病院 循環器集中治療科） 
指定討論者:岩田 祐輔（岐阜県総合医療センター 小児心臓外科）
 

 
ファロー四徴症の anoxic spellにおける landiolol持続静注有効性の検討 
○沼田 隆佑, 安河内 聰, 瀧聞 浄宏, 武井 黄太, 田中 登, 小山 智史, 大日方 春香, 米原 恒介,
正本 雅斗 （長野県立こども病院） 
大動脈縮窄複合において大動脈弁輪径が術後急性期に与える影響 
○中川 良, 犬塚 亮, 浦田 晋, 中野 克俊, 朝海 廣子 （東京大学 小児科） 
小児心臓手術術後管理における、呼吸器合併症軽減を目指した呼吸理学療法
の有効性 
○鈴木 憲治1, 佐々木 孝1, 栗田 二郎1, 川瀬 康裕1, 坂本 俊一郎1, 宮城 泰雄1, 石井 庸介1, 師田
哲郎1, 深澤 隆治2, 増山 素道3, 新田 隆1 （1.日本医科大学 心臓血管外科, 2.日本医科大学 小児
科, 3.日本医科大学 リハビリテーション室） 
カテーテル留置に伴う中心静脈閉塞～単心室患者における現状とその背景に
ついての検討 
○鈴木 彩代, 倉岡 彩子, 兒玉 祥彦, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院） 
動脈管依存性先天性心疾患におけるミルリノンを併用した動脈管の管理 
○森鼻 栄治1,2, 山田 佑也1,2, 鈴木 孝典1,2, 伊藤 諒一1,2, 森本 美仁1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1

, 河井 悟1, 安田 和志1, 村山 弘臣3, 岡田 典隆3 （1.あいち小児保健医療総合センター 小児心臓
病センター 循環器科, 2.あいち小児保健医療総合センター 新生児科, 3.あいち小児保健医療総合セ
ンター 小児心臓病センター 心臓血管外科） 
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ファロー四徴症の anoxic spellにおける landiolol持続静注有
効性の検討

○沼田 隆佑, 安河内 聰, 瀧聞 浄宏, 武井 黄太, 田中 登, 小山 智史, 大日方 春香, 米原 恒介, 正本 雅斗
（長野県立こども病院）
Keywords: anoxic spell, landiolol, vasopressin
 
【背景】 anoxic spell発作時の対応として、β遮断薬の有効性を検討した文献はない。特にβ1選択性が高く、短
い半減期で内因性交感神経刺激作用のない landiololは anoxic spell時に有効な可能性がある。【目
的】ファロー四徴症(TOF)の anoxic spell時における landiolol持続静注の有効性を検討する。【方法】2014-
2020年に当院で出生した TOF例の内、 anoxic spell(SpO2＜70%、 short ejection murmur)を生じた12例に関し
て、発症時の日齢・体重・身長、治療(酸素投与、人工呼吸管理の有無、生食急速投与、鎮静薬、
phenyrephrine、 vasopressin)、 landiolol使用前後のバイタル変動(SpO2、 BP、 HR)、 spell再発の有無、有
害事象に関して診療録を用いて後方視的に調査し、 landiolol使用前後の、 phenyrephrine投与の有無、バイタ
ル変動を比較検討した。【結果】 anoxic spellを生じた12例(日齢 median 68, 体重 median 3.98kg)全例で、発
作時に O2投与及び生食の急速投与を行い、11例で持続鎮静および人工呼吸器管理を行った。 landiolol使用前に
11例で phenylephrine静注を行うも、 spell発作を繰り返すため全例で landiolol持続静注を行った(maximum
dose: 5-40γ(median 10γ))。 landiolol使用後に8/12例が phenylephrine投与不要となり、有意に spell発作を
予防できた(p＜0.05)。 landiolol使用後も spell発作を繰り返す4例に vasopressinを併用し、3/4例で
phenylephrine投与不要となり spell発作の予防ができた(p=0.24)。 landiolol使用前後で SpO2、 BPの有意な変
動はなく、 HRのみ有意に減少した(minimum HR: 86-160bpm(median 116bpm), HR減少率: median 15.5%; p＜
0.05)。 landiolol使用による著明な血圧低下や徐脈の副作用は生じなかった。【結語】 landiolol持続静注は
anoxic spell時に再発を予防する効果があり、安全に使用できる。 landiolol不応時に vasopressin併用は有効
かもしれない。
 
 

大動脈縮窄複合において大動脈弁輪径が術後急性期に与える影響
○中川 良, 犬塚 亮, 浦田 晋, 中野 克俊, 朝海 廣子 （東京大学 小児科）
Keywords: 大動脈弁低形成, 大動脈縮窄複合, 術後急性期
 
【背景】大動脈弁低形成を伴う大動脈縮窄複合における Yasui手術の適応については、いくつかの判断基準が報
告されており、大動脈弁輪径が体重+1mm未満、大動脈弁輪径4mm以下などが挙げられる。一方、単純な ICR（ VSD
patch closure + Coarctation repair）を選択したとしても、大動脈弁輪径が小さい症例では術後管理に難渋す
ることが予想されるが、その影響についての報告はない。【目的】新生児・乳児期に一期的に ICRを行った大動
脈縮窄複合症例に対し、大動脈弁輪径が術後急性期管理に対して及ぼした影響について検討を行う。【方
法】2014年から2020年に当院で ICRを行われた大動脈縮窄複合11例(体重: 2.8-4.5kg,中央値3.0kg, ICR時の日
齢: 9-56day,中央値9day)。術前心エコーで得られた大動脈弁輪径と、周術期への影響（ PICU在室期間、呼吸器
離脱までに要した日数、ドレーン留置日数、腹膜透析の有無、 OPE室における閉胸の有無）について検討。【結
果】大動脈弁輪径（実測値: 4.3-7.0mm,中央値5.0mm, z value: -0.87から-6.88,中央値-5.45, %Normal: 63-
94%,中央値69%）であった。全例が大動脈弁輪径4mm以上かつ体重+1mm以上を満たしており、 Yasui手術を行った
症例は無し。大動脈弁輪径 z value＜-6 の３例にのみ、手術室における閉胸不能(2/3例)、腹膜透析の導入
(2/3例)を認めた。大動脈弁輪径 z value＞-6の8例では OPE室閉胸が可能であり、腹膜透析も要さなかった。
PICU在室(4-10日、中央値7日)、呼吸器離脱(2-8日、中央値3日)、ドレーン留置(2-7日、中央値5日)については大
動脈弁輪径との相関を認めなかった。術後(経過年数0-5.6年,中央値1.2年)において死亡例を認めていない。【考
察】 z value＜-6.0を cut off値として術後急性期管理に難渋することが多くなる傾向が認められた。【結
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論】大動脈縮窄複合において大動脈弁輪径評価により術後急性期管理の困難度予測が可能である。
 
 

小児心臓手術術後管理における、呼吸器合併症軽減を目指した呼
吸理学療法の有効性

○鈴木 憲治1, 佐々木 孝1, 栗田 二郎1, 川瀬 康裕1, 坂本 俊一郎1, 宮城 泰雄1, 石井 庸介1, 師田 哲郎1, 深澤
隆治2, 増山 素道3, 新田 隆1 （1.日本医科大学 心臓血管外科, 2.日本医科大学 小児科, 3.日本医科大学 リハビ
リテーション室）
Keywords: 理学療法, 術後管理, 集中治療
 
【背景】当院では2018年4月より、集中治療室（ ICU）において以下の要領で理学療法士による積極的な呼吸理学
療法を行っている。 ICU入室後循環動態の安定が確認され次第、頭部挙上による体位ドレナージを中心に左右側
臥位とする。必要に応じて腹臥位も導入し、それぞれ2時間を目安に体位変換を行う。抜管後も引き続き継続す
る。【目的】当院で施行している術後早期の呼吸理学療法の効果について、後方視的に検討する。【方
法】2016年9月から2020年1月までに当院で施行された2歳以下の心臓血管手術症例のうち、重症気道狭窄や
ECMO使用症例を除いた連続39例を対象とした。2018年3月以前の施行症例を A群（19例（うち21 trisomy5例）
RACHS-1 category 1=5例 2=5例 3=7例 4=2例、平均体重6.8kg）、2018年4月以降を B群（20例（うち21
trisomy8例、 Heterotaxy1例） RACHS-1 category 1=1例 2=8例 3=10例 4=1例、平均体重5.5kg）として、比較検
討を行った。【結果】平均 ICU滞在期間 A群7.1日： B群3.9日、挿管期間5.5日：1.2日であった。１肺区域以上
の完全閉塞を伴う無気肺は、4例（21.1％）：0例（ p=0.047）、再挿管は1例（5.3％）：0例であった。【結
論】術後早期からの呼吸理学療法を導入後、無気肺の発生は有意に減少した。積極的な呼吸理学療法により呼吸
器合併症が減少し、早期の全身状態回復が得られる可能性が示唆された。
 
 

カテーテル留置に伴う中心静脈閉塞～単心室患者における現状と
その背景についての検討

○鈴木 彩代, 倉岡 彩子, 兒玉 祥彦, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）
Keywords: 中心静脈カテーテル, 単心室, 中心静脈閉塞
 
【背景】 中心静脈カテーテル（以下 CVカテ）留置の合併症である中心静脈閉塞は、先天性心疾患児の検査や治
療の妨げとなる。前回我々は、単心室症例の24%で中心静脈閉塞を認め、心疾患の重症度、初回留置時の体格、血
管あたりののべ留置期間と関連があることを報告した。今回は新たな症例の追加と、前回検討した症例の追跡を
行うことにより、中心静脈閉塞のより詳細な臨床像について検討した。 【方法】 2016年1月～2018年12月に出生
し、2019年12月までに当院で心臓手術を施行した単心室患者125例について、 CVカテを留置した延べ297本の中心
静脈を対象として血管閉塞との関連を後方視的に検討した。 【結果】 CVカテ留置部位は右内頚静脈が116本
(39.4%)と最も多かった。 CV初回留置時の平均体重3601g、平均日齢56、それぞれの血管に対する平均初回留置期
間7.7日、平均のべ留置期間11.8日、平均留置回数1.6回であった。閉塞した血管は43本(14.5%)であった。血管あ
たりの検討では、初回留置時の体格が小さく(体重3689g vs 5391g,p＜0.05, BSA0.24m2 vs 0.31m2,p＜0.05 )、初
回留置期間(12.2日 vs 6.4日,p＜0.05)、のべ留置期間(14.4日 vs9.5日,p＜0.05)が長い血管がより閉塞しやす
かった。閉塞した血管の70%(30本)は Glenn手術前までに閉塞していた。 Glenn手術前までに閉塞した血管のみに
注目すると、血管の閉塞は Glenn手術前に多くの手術(2.3回 vs1.4回,p＜0.05)を要する状況下で発生してお
り、初回留置期間がより長い血管が閉塞していた(11.9日 vs8.7日,p＜0.05)。【結論】以前の検討同様、初回留
置時の体格と留置期間が血管閉塞に関連していた。多くの血管閉塞は体格の小さい Glenn手術前に認められてお
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り、特に Glenn手術前までに複数回の手術が必要な症例は血管閉塞のハイリスク群であるため、血管閉塞予防に
より留意すべきである。
 
 

動脈管依存性先天性心疾患におけるミルリノンを併用した動脈管
の管理

○森鼻 栄治1,2, 山田 佑也1,2, 鈴木 孝典1,2, 伊藤 諒一1,2, 森本 美仁1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1, 河井 悟1,
安田 和志1, 村山 弘臣3, 岡田 典隆3 （1.あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科, 2.あ
いち小児保健医療総合センター 新生児科, 3.あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 心臓血管外
科）
Keywords: 動脈管, PGE1, ミルリノン
 
【はじめに】動脈管依存性先天性心疾患の治療において、動脈管を維持する目的でプロスタグランジン製剤
(PGE1)を使用することが一般的だが、経過中に動脈管が縮小すると PGE1の増量が必要となり、高用量を要するこ
とも少なくない。我々は動脈管の維持においてミルリノンの併用が有効であった5例を経験したので報告す
る。【症例】動脈管依存性体循環が3例(大動脈弓離断＋心室中隔欠損2例、大動脈縮窄＋心室中隔欠損1例)、動脈
管依存性肺循環が2例(純型肺動脈閉鎖1例、右室型単心室＋肺動脈閉鎖1例)。5例中4例は胎児診断例。出生時の在
胎週数は37.4(36.6-39.7)週、出生体重は2386(1948-3228)g。動脈管依存性体循環の3例はいずれも姑息術として
両側肺動脈絞扼術を施行後であり、動脈管依存性肺循環の2例は短絡手術前だった。全例 Lipo PGE1投与から
PGE1-CDに変更しており、 PGE1の増量を要したのは日齢20(6-68)、 PGE1-CDの最大投与量は23(6-70)ng/kg/min、
PGE1投与期間は71(31-147)日間だった。5例中2例はミルリノンの中止または減量により動脈管が縮小し、再開ま
たは増量により拡大した。5例中3例は PGE1を増量しても効果不十分であったが、ミルリノン併用により動脈管の
拡大がみられた。なお5例中1例は呼吸抑制の副作用のため PGE1増量を控えミルリノンを併用した。ミルリノンの
投与量は0.3(0.2-0.5)γであり、併用により PGE1-CDの投与量は最終的に9(3-26)ng/kg/minに減量できた。また
PGE1による副作用としての呼吸抑制に対して無水カフェインや HFNCを使用した症例において中止できた例も
あった。なおミルリノン投与による明らかな有害事象はなかった。【考察】ミルリノンは急性心不全治療薬とし
て小児循環器領域で用いることの多い PDE3阻害薬だが、動脈管依存性先天性心疾患の管理において、症例に
よっては PGE1との併用により PGE1投与量の減量ひいては副作用の軽減が期待でき、より安全に心臓外科手術に
到達できると考える。
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デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ I）12（ OR12） 
集中治療・周術期管理2
指定討論者:大﨑 真樹（静岡県立こども病院 循環器集中治療科） 
指定討論者:佐々木 孝（日本医科大学 心臓血管外科）
 

 
新生児期の低酸素濃度ガス吸入療法 ―胎児診断との関連― 
○豊島 由佳, 廣田 篤史, 加藤 愛章, 北野 正尚, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究セン
ター 小児循環器内科） 
長期の低酸素換気療法にて管理した高肺血流肺高血圧心室中隔欠損の極低出
生体重児の管理の経験 
○横山 岳彦, 犬飼 幸子 （名古屋第二赤十字病院 小児科） 
心室中隔欠損症術後における一酸化窒素（ NO）吸入療法施行例の検討 
○浦山 耕太郎1, 森田 理沙1, 杉野 充伸1, 田原 昌博1, 山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児
科, 2.あかね会土谷総合病院 心臓血管外科） 
予期せぬ呼吸循環不全に対して PCPSを導入した症例の適応と問題点 
○竹下 直樹1, 梶山 葉1, 遠藤 康裕1, 井上 聡1, 森下 祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1,
池田 和幸1, 糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学附属病院 小児科, 2.京都府立医科大学
附属病院 小児心臓血管外科） 
周術期に Fontan takedownまたは予定外の Fenestration作成を行った症例の
検討 
○梶本 昂宏, 小林 匠, 前田 佳真, 吉敷 香菜子, 稲毛 章郎, 上田 知実, 浜道 裕二, 矢崎 諭, 嘉
川 忠博 （榊原記念病院 小児循環器科） 
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新生児期の低酸素濃度ガス吸入療法 ―胎児診断との関連―
○豊島 由佳, 廣田 篤史, 加藤 愛章, 北野 正尚, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究センター 小児循環器
内科）
Keywords: 肺血流増加型先天性心疾患, 低酸素ガス吸入療法, 胎児診断
 
【背景】低酸素濃度ガス吸入療法（ N2療法）は、肺血流増加型先天性心疾患の新生児期に肺血管抵抗を増加させ
る目的で施行する姑息的管理法で、2018年4月より保険収載された。【目的】保険収載後に当院で施行された
N2療法の有効性と安全性について調査した。また胎児診断の有無との関連を検討した。【方法】2018/4/1から
2019/12/31に当院で N2療法を施行した肺血流増加型先天性心疾患の新生児を対象とし、診療録より後方視的に調
査検討した。【結果】症例は23例で、男児10名、女児13名、出生体重は中央値2690（範囲1774－3316） g、在胎
週数38(31－41)週であった。胎児診断症例(F群)は14例で、院内出生13例は全て F群であった。主要診断は両大血
管右室起始5例、完全型房室中隔欠損4例、左心低形成3例、完全大血管転位3例で、うち大動脈縮窄、離断合併
12例、機能的単心室10例であった。 PGE1製剤使用は19例。4例がショック状態を経験した。 N2療法開始時期は生
後1(0－29)日、施行期間4(0－12)日、方法は気管内挿管7例、ハイフローネーザル4例、鼻カニューラ12例で
あった。手術時日齢は6（3－35）日であった。手術は両側肺動脈絞扼術12例、主肺動脈絞扼術4例、大動脈再建手
術4例、心内修復手術7例であった(重複あり)。全例待機的に手術に到達したが、術後に2例を失った。短期的に有
害事象を認めた症例はなかった。 F群は非 F群に比べ術前ショックがなく（0 vs 4例, p＝0.014）入院時日齢が
早く(中央値0 vs 4日, p＝0.0001)、 N2療法開始日齢が早く（1 vs 7日, p＜0.0001）、 N2療法使用期間が長く
（5.5 vs 3日, p＝0.031）、手術日齢が早かった（５ vs 10日, p＝0.035）。【考察】保険収載後の当院での肺
血流増加型先天性心疾患に対する N2療法は有効で安全に施行された。胎児診断による計画的 N2療法でより安全
な術前管理が施行され、予後改善が期待できる。
 
 

長期の低酸素換気療法にて管理した高肺血流肺高血圧心室中隔欠
損の極低出生体重児の管理の経験

○横山 岳彦, 犬飼 幸子 （名古屋第二赤十字病院 小児科）
Keywords: 極低出生体重児, 高肺血流肺高血圧, 低酸素換気療法
 
【始めに】極低出生体重児に先天性心疾患を合併した場合その治療手段が限られ、心不全のため体重増加も得ら
れずに治療に難渋することがある。特に、肺高血圧を伴った先天性心疾患では、体重増加不良が問題となる。今
回、高肺血流肺高血圧心室中核欠損症(VSD-PH)をともなった極低出生体重に対し、低酸素換気療法を施行し、良
好な体重増加をえられ管理できたので報告する。【対象】【症例1】31週1日 1192g 男児 妊娠30週に血性退下を
みとめ入院管理開始。在胎31週0日で破水。子宮内感染症のため緊急帝王切開で出生。入院時の心臓超音波検査で
膜様部に5mmの VSDを確認。日齢16から低酸素換気療法を開始した。順調に体重増加をみとめ、日齢66に低酸素換
気療法から離脱を開始したところ、不機嫌、陥没呼吸を認めたため、日齢91、体重4045gで肺動脈絞扼術を施行し
た。日齢122退院し、月齢25に根治術を施行した。【症例２】22週５日486g 男児 妊娠16週より不正性器出血をみ
とめ入院管理中、陣痛抑制困難にて骨盤位のため緊急帝王切開で出生。生後26時間で膜様部に3.1mmの VSDを確
認。日齢6から低酸素換気療法を開始した。順調に体重増加をみとめ、日齢113に低酸素換気療法から離脱。高肺
血流となったことを確認し、日齢155に体重2935gで肺動脈絞扼術を施行した。【結語】 VSD-PHを伴った VLBWIで
も低酸素換気療法により、心不全を管理し、体重増加を得ることができた。超低出生体重児では低酸素換気療法
の効果が不良であるとの報告もあるが、必要と判断された場合に可及的速やかに導入することにより肺血管抵抗
を維持することができるのではないかと思われた。また、長期の低酸素換気による肺高血圧が残存する懸念があ
り、注意深い経過観察と今後の症例の蓄積が必要ではないかと思われた。
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心室中隔欠損症術後における一酸化窒素（ NO）吸入療法施行例
の検討

○浦山 耕太郎1, 森田 理沙1, 杉野 充伸1, 田原 昌博1, 山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児科, 2.あかね
会土谷総合病院 心臓血管外科）
Keywords: inhaled nitric oxide, pulmonary hypertension, congenital heart surgery
 
【背景】2015年より NO供給装置が心臓手術の周術期における肺高血圧において保険適用となり、臨床的な有効性
を疑う余地はない。術前カテーテル検査結果等から術後 NO吸入療法を必要とするか予め予測できることが多い
が、予測に反することもしばしば経験する。【目的】肺高血圧を伴う心室中隔欠損症(VSD)において心内修復術後
に NO吸入療法が必要となる患者因子を検討する。【対象と方法】2015年12月～2019年12月に当院で一期的に心内
修復術を施行した VSD症例46例を対象とした。術後 NO吸入療法群(N群)9例と NO非使用群(C群)37例に分け、診療
録を用いて後方視的に検討した。心房中隔欠損症及び動脈管開存症以外の心疾患合併例、肺体血流比1.5未満の症
例(大動脈弁逸脱)、染色体異常が判明している症例は対象外とし、 NO吸入療法に影響する可能性のある因子につ
いて単変量解析を行った。【結果】年齢は中央値 N群2か月(1～4か月)、 C群3か月(1～58か月)、体重は中央値
N群4.2kg(3.1～4.7)、 C群4.6kg(3.0～10.7)。 NO吸入療法に影響する因子として、肺血管抵抗(以下 Rp、中央値
N群1.99 C群1.54)、肺体血圧比(以下 Pp/Ps、中央値 N群0.79 C群0.44)、人工心肺時間(以下 CPBT、中央値 N群
110分 C群103分)が有意(p＜0.05)であった。オッズ比(95％信頼区間)はそれぞれ2.13(1.07－4.24)、1.59(1.08－
2.36)、7.33(1.06－50.62)であった。年齢、性別、体重、平均肺動脈圧、肺体血流比は有意でなかった。【考
察】術前の高肺血流による Rpの上昇が術後の血行動態に大きく影響していることは明らかであるが、 CPBTも術
後の肺高血圧に影響を与えていることが示唆される。ただし対象症例数が少なく単変量解析のみの分析となった
ため、今後症例の蓄積により多変量解析を行う必要がある。【結論】術前の Rp高値の症例に加え CPBTが比較的
長くなった症例は術後 NOを積極的に導入することで安定した周術期管理を行える可能性がある。
 
 

予期せぬ呼吸循環不全に対して PCPSを導入した症例の適応と問
題点

○竹下 直樹1, 梶山 葉1, 遠藤 康裕1, 井上 聡1, 森下 祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田 和幸1,
糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学附属病院 小児科, 2.京都府立医科大学附属病院 小児心臓血管外
科）
Keywords: 体外循環, CPA, PCPS
 
【背景】予期せぬ呼吸循環不全に対し， Percutaneous Cardiopulmonary Support (PCPS)は有効な救命手段であ
り，当院でも小児導入例が増加している．一方で離脱後に低酸素性脳症や合併症を呈する症例もあり，その適応
や導入前後の管理は重要な課題である．【目的】当院での導入症例の適応・合併症を後方視的に検討する．【対
象】2015年1月から2019年12月までの5年間で，当院で経験した呼吸不全・心不全・ CPAに対して PCPSを装着した
症例を対象とし，心臓手術前後・新生児症例は除外した．【結果】症例は5例で，年齢6-12歳 (中央値11歳)，体
重12-30kg（中央値21kg），診断は心筋炎3例・溺水2例であった．心停止前の装着は1例， ROSC後が3例， CPR中
の装着が1例であった．いずれも同側の大腿動静脈からカニュレーションし，脱血が18-21Fr，送血が13.5-15Frで
あった． PCPS適応判断から装着までの時間は30-229分（中央値89分），装着期間は40-109時間（中央値72時
間）であった．装着前に明らかな神経学的異常所見を認めなかった3症例は，全例元の ADLレベルに改善した．他
の2例は30分-1時間の CPRを要し瞳孔散大を認めており PCPS導入後，ともに広範囲の低酸素脳症が確認され
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た．のち1例は死亡，1例は脳死と診断され得る状態に至った． PCPSに伴う合併症は下肢の血管狭窄・閉塞
2例，仮性動脈瘤1例，コンパートメント症候群1例で，その他の合併症は認めなかった．【考察】当院では常駐す
る小児循環器医・小児心臓血管外科医・救急医により迅速に導入が行われていた．カニューレサイズバリ
エーションを増やし，分枝送血・混合血酸素飽和度モニタリングを行うことで下肢血管合併症・運動障害予防に
対応している．重篤な中枢神経合併症下では，救命出来た場合でもその予後は厳しい．装着前に十分な評価を行
う時間的猶予が無い場合や，家族の希望などで装着に至る場合があり， PCPS装着判断の実際的な指針が求められ
る．
 
 

周術期に Fontan takedownまたは予定外の Fenestration作成を
行った症例の検討

○梶本 昂宏, 小林 匠, 前田 佳真, 吉敷 香菜子, 稲毛 章郎, 上田 知実, 浜道 裕二, 矢崎 諭, 嘉川 忠博 （榊
原記念病院 小児循環器科）
Keywords: Fontan型手術, 周術期, Fontan takedown
 
【緒言】 Fontan型手術を行う際、術後に循環が成立せず Fontan takedownあるいは予定外の Fenestration作成
を余儀なくされることがある。今回、当院で2004年-2019年に Fontan型手術を施行し、周術期に Fontan
takedownあるいは予定外の Fenestration作成(以下、再手術)を行った症例についてその背景、経過、予後を検討
した。【結果】対象症例は453例で、そのうち12例(2.6%)で再手術が行われていた。12例の手術時年齢は1.1歳-
3.8歳(中央値2.0歳)であった。基礎疾患は22q11.2欠失症候群が1例、右側相同が2例であった。主心室は右室型が
6例、両心室型が3例、左室型が3例であった。 Fontan術前のカテーテル検査結果で、肺動脈平均圧の最大値が
16mmHg以上の症例は4例で、肺血管抵抗が2Wood単位以上の症例は7例であった。造影で、3例は PAindexが
150mm2/m2未満であり、 6例は主心室の EFが60%未満であった。術前カテーテル検査で、これら4つの条件すべて
に当てはまらない症例は存在しなかった。予定術式は Fenestrated TCPCが4例であった。術後全例で再手術まで
人工呼吸管理から離脱できておらず、1例では循環不全が遷延し ECMO管理となっていた。再手術を2週間以内に
行った症例は7例で、残り5例は2週間以上経過してから判断していた。周術期死亡は3例(25%)で、うち2例は2週間
以上経過してから再手術となっていた。残る1例は再手術後に一度循環が安定するも右横隔神経麻痺による呼吸状
態悪化を来し、さらに感染を合併したことで死亡していた。【結語】 Fontan術前カテーテル検査で肺動脈圧
16mmHg以上、肺血管抵抗2Wood単位以上、 PAindex150 mm2/m2未満、主心室 EF60%未満のいずれかを満たす症例で
は、 Fontan循環が成立しない可能性がある。こういった症例で、術後の経過が悪い場合は早期に再手術に踏み切
ることで予後が改善する可能性がある。
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デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ I）13（ OR13） 
心筋心膜疾患
指定討論者:安田 和志（あいち小児保健医療総合センター 循環器科） 
指定討論者:星合 美奈子（山梨県立中央病院 小児循環器病センター）
 

 
小児肥大型心筋症の急激な壁厚増大は不整脈のリスク因子、新規リスクモデ
ルの修飾因子となる可能性がある。 
○山澤 弘州, 武田 充人, 永井 礼子, 泉 岳, 阿部 二郎, 谷口 宏太, 佐々木 大輔, 辻岡 孝郎
（北海道大学大学院 医学研究院 小児科） 
心臓 MRIを用いた左室心筋緻密化障害(LVNC)の左心室機能解析 
○仲岡 英幸1, 寳田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾佳1, 廣野 恵一1, 市田
蕗子2 （1.富山大学 医学部 小児科学教室, 2.国際医療福祉大学 医学部 小児科） 
シャーガス慢性心筋炎の病態形成機構 
○中釜 悠1,2, 伊藤 正道3, 仁田原 裕子1, Katherine Candray1, Stanley Rodriguez4, 武田 憲彦3,
嶋田 淳子5, 金子 明1, 城戸 康年1 （1.大阪市立大学大学院医学研究科 寄生虫学, 2.東京大学医学
部附属病院 小児科, 3.東京大学大学院医学系研究科 循環器内科学, 4.国立エルサルバドル大学 健
康科学研究開発センター, 5.群馬大学大学院保健学研究科 生体情報検査科学） 
当院における結節性硬化症の心合併症とその経過、 Everolimusの効果判定 
○小島 有紗, 齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 内田 英利, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科） 
先天性孤立性左心室瘤：経時的に形態と機能が大きく変化した一例 
○安藤 達也, 飯島 正紀, 森 琢麿, 石川 悟, 古河 賢太郎, 橘高 恵美, 藤原 優子 （東京慈恵会医
科大学 小児科） 
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小児肥大型心筋症の急激な壁厚増大は不整脈のリスク因子、新規
リスクモデルの修飾因子となる可能性がある。

○山澤 弘州, 武田 充人, 永井 礼子, 泉 岳, 阿部 二郎, 谷口 宏太, 佐々木 大輔, 辻岡 孝郎 （北海道大学大
学院 医学研究院 小児科）
Keywords: 肥大型心筋症, 突然死予防, リスクモデル
 
【背景】肥大型心筋症(HCM)は突然死予防の進歩により今や Treatable genetic diseaseとさえ呼ばれるが、その
ためのリスク評価は小児では未熟である。2019年 JAMAに小児リスクモデル(HRK)が発表され、応用が期待され
る。【目的】新規リスクモデルの有用性検証と問題点検索。更に問題解決の補助となる新規リスク修飾因子の探
索。【対象と方法】対象は当科初診時16歳以下の HCM21例。 HRKは5年間の突然死を予測するもののため突然死関
連イベント(SCDE)抽出は22歳までとした。 SCDE陰性群と陽性群で HRK値、心エコーでの最大壁厚(WT)と、その年
変化の最大値(WT/年)、左房径(LAD)を比較した。値は平均± SDで表記。比較には Wilcoxon testを使用。アウト
カムの予測能評価には ROC分析を使用。 P値は0.05以下を有意とした。【結果】対象年齢は10.4±5.3歳。 SCDEは
心室頻拍/細動(VT/Vf)4例、房室ブロック1例、無脈性電気活動2例、 HCMとの関連不明な心肺停止1例。比較は陰
性群 v.s.陽性群でそれぞれ HRK値(％/5年)3.5±1.8 v.s. 5.0±1.6(p=0.04)、 WT(mm)12.7±4.4 v.s. 15.2±
5.7(p=0.35)、 WT/年(mm/年) 0.6±0.8 v.s. 2.6±2.8(p=0.03)、 LAD(mm) 26.3±7.0 v.s. 29.7±8.9(p=0.26)、ま
た WT/年の中では VT/Vf陰性群 v.s.陽性群で、0.6±0.8 v.s. 4.4±2.9(p=0.01)だった。 VT/Vfを予測するカット
オフ値は2.6mm/年の壁厚変化だった。【考案】 HRK値は有意差あるも SCDEの累積発生が増加する6％/5年以上の
ものは陰性、 VT/Vf群に1例ずつ見られた。両例とも厚い壁厚がモデル式に影響したと考えられた。一方で WT/年
は陰性例1.2 mm/年、 VT/Vf例2.7 mm/年と2倍以上の差があり2.6mm/年を跨いでいた。 WT/年は新規リスクモデル
を補足出来る可能性を示した。
 
 

心臓 MRIを用いた左室心筋緻密化障害(LVNC)の左心室機能解析
○仲岡 英幸1, 寳田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾佳1, 廣野 恵一1, 市田 蕗子2 （1.富
山大学 医学部 小児科学教室, 2.国際医療福祉大学 医学部 小児科）
Keywords: LVNC, cMR, 左室非緻密化層
 
【背景】近年、心臓 MRIの画像解析技術の向上により心室壁の描出が鮮明となり、3次元での心室容量や拍出
量、駆出率などの心室機能解析が可能となった。心臓 MRIの利点は、検査の低侵襲性や高いコントラスト分解
能、空間分解能が挙げられる。今回我々は、心臓 MRIを用いて左室心筋緻密化障害(LVNC)の心筋緻密化層および
非緻密化層と左心室機能解析を行ったため報告する。【方法】2016年4月から2019年12月に当院で心臓 MRIを施行
した LVNC患者11例(14-18歳、中央値 15歳)とコントロール10例(11-19歳、中央値14歳)を対象とし、 Siemens社
製 MAGNETOM Avanto 1.5Tを用い、心臓 MRI cine撮影データから AZE社製ワークステーション「 AZE Virtual
Place」で心室機能解析を行った。【結果】 LVNC患者における左室非緻密化層の割合は左室心筋重量全体の38.2±
3.0%とコントロール群の14.3±1.2%に対して有意に高かった(p＜0.001)。次に、 LVNC患者の左室心筋緻密化層の
心筋重量と左室駆出率は y=-0.15x＋73.0 (R2=0.12)と相関関係を示さず、左室心筋非緻密化層/緻密化層の重量比
と左室駆出率は y=-12.4x+69.2と負の相関傾向(R2=0.33)を示し、左室心筋非緻密化層と左室駆出率は y=-
0.19x+69.8と高い負の相関関係(R2=0.48)を示した。さらに遺伝子異常を認める LVNC群の左室心筋非緻密化層重量
(46.8±6.8 g/m2)は遺伝子異常を認めなかった LVNC群の左室心筋非緻密化層重量(25.5±4.2 g/m2)と比較すると有
意であった(p=0.03)。【結論】心臓 MRIを用いて、左室心筋の非緻密化層および緻密化層を正確に測定すること
が可能となり、 LVNC患者の左心室機能には左室非緻密化層の重量が非常に重要であるという結果を得た。
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シャーガス慢性心筋炎の病態形成機構
○中釜 悠1,2, 伊藤 正道3, 仁田原 裕子1, Katherine Candray1, Stanley Rodriguez4, 武田 憲彦3, 嶋田 淳子5,
金子 明1, 城戸 康年1 （1.大阪市立大学大学院医学研究科 寄生虫学, 2.東京大学医学部附属病院 小児科, 3.東
京大学大学院医学系研究科 循環器内科学, 4.国立エルサルバドル大学 健康科学研究開発センター, 5.群馬大学
大学院保健学研究科 生体情報検査科学）
Keywords: 心筋炎, トリパノソーマ , シャーガス病
 
【背景】病原体排除が成立しない持続感染を背景とする病態においては、炎症誘導の「始点」としての宿主細胞
－病原体相互作用、免疫細胞によって指揮される炎症慢性化の「維持」機構、これら両要因の寄与度の理解が十
分でない。疾病の治療標的を病原体に置くのか、過剰に活性化した免疫を抑えるべきなのか、いまだ定まらな
い。【目的】病原体の慢性持続感染を原因とする慢性心筋炎を解析モデルに、炎症慢性化を誘導、維持する要因
を再定義する。【方法・結果】トリパノソーマ原虫心臓感染症であるシャーガス病をin vitroで再現し、持続感
染状態における宿主－病原体相互作用を細胞ベースの実験系で解析した。遺伝的背景の異なる3系統のトリパノ
ソーマ原虫を強毒株、弱毒株に分類した。さらに、重症度と相関する宿主因子を探索した。【考察】持続感染が
宿主応答を誘導し、免疫を介さずとも病態を自律的に駆動する、という仮説を支持する予備的知見を得
た。シャーガス病の症例対照研究、媒介昆虫・臨床例からの分離原虫の分子疫学研究など、流行国エルサルバド
ルで我々が展開する国際共同プロジェクトの成果を、このin vitro病態モデル解析と統合することで、シャーガ
ス病に固有の病原因子に迫りたいと考えている。
 
 

当院における結節性硬化症の心合併症とその経過、
Everolimusの効果判定

○小島 有紗, 齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 内田 英利, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）
Keywords: 結節性硬化症, 横紋筋腫, エベロリムス
 
【背景】結節性硬化症（ TSc）は、9番染色体上の TSC1、16番染色体上の TSC2の機能喪失変異により細胞増殖に
関わる PI3K/AKT/mTORシグナル伝達系の制御機構の破綻から mTOR複合体の異常活性化がおこり、細胞増殖や血管
新生、細胞代謝等を促進し、てんかんや精神運動発達遅滞、自閉症などの異常行動や、全身（脳・腎臓・肺・心
臓・皮膚・眼球）に過誤腫が形成される神経皮膚症候群である。疫学的頻度は6000人に1人、遺伝形式は常染色体
優性で孤発例が約60％とされている。 mTOR阻害剤である Everolimus（ EL）が上衣下巨細胞性星細胞腫（
SEGA）や腎血管筋脂肪腫（腎 AML）の合併例に保険適応となっている。心横紋筋腫（心 RM）は乳児の50％以上に
認められ多くの場合自然退縮するが、閉塞性の病態や不整脈で致死的経過を辿る場合もある。【目的】当院での
結節性硬化症の心合併症と経過について調査し、 EL導入例の心合併症の経過を評価する。【方
法】2015年～2020年に当院小児科に受診歴のある結節性硬化症の未成年患者の経過を後方視的に調査する。【結
果】受診歴があるのは20例（0～16歳、中央値8歳）であり、12例（60%）に心 RMを、うち3例（15%）に不整脈（
SVT, PVC, AVB）を認めた。1例は EL導入により心 RMの退縮を認め、外科的介入を回避できた。抗不整脈薬を使
用した2例は内服を中止できた。 ELが導入されている8例（40％）のうち（1～13歳、中央値9歳）、心 RMを6例
（30％）に、不整脈を1例（5％）に認め、いずれも合併症なく腫瘍の退縮、不整脈の消失を認めた。 EL導入中
に、腎 AMLの増大のため3例（15％）で ELを中止した（9～13歳、中央値12歳）が、同3例では生下時に認めた心
RMは EL前には痕跡化していた。【考察】単一施設で症例数も少ないが、心 RMは全例退縮傾向で、 EL投与群と非
投与群で退縮速度や合併症率に有意差は無かった。 ELを中止した症例は年齢が優位に高かった。【結論】 ELは
TScの心疾患合併例に安全に使用可能だった。
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先天性孤立性左心室瘤：経時的に形態と機能が大きく変化した一
例

○安藤 達也, 飯島 正紀, 森 琢麿, 石川 悟, 古河 賢太郎, 橘高 恵美, 藤原 優子 （東京慈恵会医科大学 小児
科）
Keywords: 心室瘤, 心室憩室, 先天性
 
【背景】先天性左心室瘤/憩室は疾患頻度0.04%程度とされる稀な心奇形でおよそ７０％の症例は他の心血管奇形
や奇形症候群に合併している。瘤と憩室は主に心内腔形態や心室壁の構成成分で区分され、心室瘤では心室との
交通孔が広く、瘤部位は心筋線維が少なく収縮不良を伴うことが多い。一方、心室憩室では心室との交通部位が
括れて狭く、憩室部位の心筋構造は正常で収縮が良い。今回我々は出生当初、心筋菲薄化と収縮低下を認めた
が、経時的に壁厚や壁運動が大幅に改善した非典型的な孤立性先天性左心室瘤の症例を経験したので報告す
る。【症例】3歳男児、胎児不整脈を指摘され当院産科に紹介された。在胎39週、2570gで出生し、不整脈に関し
ては心室期外収縮の散発であったが、心エコーによるスクリーニング検査で左室心尖部を占める左室基部方向と
広い交通を持つ心室瘤を認めた。同部位の心筋は広範に菲薄化し収縮能も低下していたためアスピリン内服を開
始した。その他の合併奇形は認めなかった。生後一か月の心筋シンチでは集積低下が顕著であったが、造影 CTで
冠動脈起始・走行異常は明らかでなかった。その後は末梢血管拡張薬のみ追加し外来経過観察してきたが、近年
瘤形態そのものは大きく変化無い一方、同部位の心筋厚は増大し壁運動もほぼ正常化した。心筋シンチでの集積
も改善している。心不全や血栓塞栓症の発症は無く、心拡大や BNP上昇も認めない。【考察】本症例では出生後
に比べ経過観察中明らかに心筋性状/機能が改善した。左心室瘤/憩室の病態形成は初期発生段階の心筋形成の異
常と考えられているが etiologyは確立していない。ウイルス感染が心室瘤の一因という報告もあり、本症例も出
生時に心筋炎の診断には至らなかったが瘤部位の心筋収縮機能低下が一過性であったことや一過性心室性不整脈
を認めたことはウイルス感染を含めた心筋障害をきたす病態が発症に関与した可能性を示唆する。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ I）14（ OR14） 
術後遠隔期・合併症・発達1
指定討論者:坂崎 尚徳（兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科） 
指定討論者:中島 弘道（千葉県こども病院 循環器科）
 

 
酸素飽和度変化に基づいた半定量的肝静脈血流評価の可能性 
○齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2

, 小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科） 
左心低形成症候群に対する Norwood+Glenn手術成績の後方視的検討 
○水野 雄太, 柳 貞光, 杉山 隆朗, 池川 健, 河合 駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
心外導管法を用いた Fontan手術における中遠隔期合併症 
○兒玉 祥彦1,3, 小田 晋一郎2, 梅本 真太郎3, 倉岡 彩子1, 石川 友一1, 中村 真1, 中野 俊秀2, 角
秀秋2, 坂本 一郎3, 筒井 裕之3, 佐川 浩一1 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども
病院 心臓血管外科, 3.九州大学病院 循環器内科） 
Fontan術後患者における骨密度の検討 
○藤野 光洋1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 小澤 秀登3, 鍵崎 康
治3, 西垣 恭一3, 江原 英治1, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児
循環器内科, 2.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児不整脈科, 3.大阪市立総合医療セ
ンター 小児医療センター 小児心臓血管外科） 
フォンタン術後患者における運動時末梢静脈圧上昇と運動耐容能の関係 
○小野 晋, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
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酸素飽和度変化に基づいた半定量的肝静脈血流評価の可能性
○齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 小山 耕太郎
1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 肝臓, 先天性心疾患, 血流
 
背景：心不全に伴う肝うっ血は肝細胞障害と間質の炎症を引き起こす。高度肝障害では、肝血流量を維持しなが
ら供給は門脈優位から肝動脈優位へと変化し、肝静脈酸素飽和度が上昇することを過去に報告した。フォンタン
循環では還流できなかった門脈血は体循環短絡を形成し、下大静脈へ還流する症例があることが知られ、肝静脈
を経由する血流量は最終的に減少する可能性がある。肝静脈血流量は肝障害に伴って減少するという仮説を検証
した。方法：小児先天性心疾患32例を対象に心臓カテーテル検査中に肝静脈流入前後の下大静脈血、肝静脈、体
静脈系各所の酸素飽和度を測定した。 O2 step upに基づいて肝静脈血流量の理論値を算出し、各種肝障害指標と
の関連を解析した。結果：肝静脈酸素飽和度が高く、理論値が算出できない9例を除いて解析した。肝静脈血流量
QHVは心拍出係数 CIと独立した値を示した。 QHVは肝タンパク合成能指標であるアルブミン/IgG比と正相関
(Alb/IgG = 4.00 + 0.29*Q HV, p=0.0010)を認めた。また、フォンタン症例では血清ヒアルロン酸(p=0.059)、
III型プロコラーゲン(p=0.084)、 IV型コラーゲン(p=0.069)、アルドステロン (p=0.066)とも弱い負の相関を認
め、肝静脈血流量は肝繊維化によって減少する可能性が示唆された。結論：先天性心疾患、特にフォンタン術後
の肝循環不全はフォンタン不全と関わる可能性があるが、肝障害に起因する肝血行動態の変化に伴い、門脈血だ
けでなく肝動脈血も肝静脈経由で還流できなくなる複雑な循環に変貌すると考えられる。 Fickの法則を利用した
半定量的肝静脈血流量はフォンタン術後において線維化マーカーおよび肝腎連関を示唆するアルドステロンと関
連を示し、肝障害のサロゲートマーカーとして有用な可能性がある。一方、肝障害に伴う肝静脈血酸素飽和度の
偽正常化によって評価が不適切となる症例も多いことが課題であり、早期の病態検出に有効と考えられる。
 
 

左心低形成症候群に対する Norwood+Glenn手術成績の後方視的検
討

○水野 雄太, 柳 貞光, 杉山 隆朗, 池川 健, 河合 駿, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 上田 秀明 （神奈川県立
こども医療センター 循環器内科）
Keywords: 左心低形成症候群, Norwood Glenn手術, 手術成績
 
【背景】左心低形成症候群(HLHS)に対する初回姑息術として primary Norwoodと両側肺動脈絞扼術(bil.PAB)のい
ずれを選択すべきかは、未だ議論が分かれている。当院ではハイブリッド手術による bil.PABの後、
Norwood+Glenn(NG)手術を行うことを第一選択としている。出生後早期の人工心肺使用や高侵襲の手術を避けられ
る利点があるが、術後の肺動脈の発育の問題があり、また周術期管理に難渋する場合もある。【対象と方
法】2005年から2019年までに NG手術を受けた30名の中期遠隔成績に関して後方視的検討を行った。また NG術後
チアノーゼのため追加シャントを行った8例（ S+群）と行わなかった22例（ S-群）に分け、治療経過、死亡率お
よびカテーテル検査結果を比較した。【結果】 HLHSは27例、 HLHS variantは3例であった。 NG手術時日齢は中
央値104(IQR: 94-127)日、手術時体重は中央値4078 (IQR: 3488-4574)g、術後観察期間は中央値1599(IQR:
602.5-3389.2)日であった。 NG術後の1年生存率は90%、3年生存率は85%であった。30例中3例が NG術後に死
亡、20例が TCPCに到達し、そのうち2例が Fontan不全で死亡。7例が TCPC待機中である。 死亡率は S+群62.5%
(5/8例)、 S-群0% (0/22例)と S+群で有意であった (P＜0.01)。また S+群死亡例全例が術後15日以内に追加
シャントを要し、 S+群生存例は術後数カ月後に追加シャントを行っていた。 LPA閉塞は S+群50％(4/8例)、 S-
群0% (0/22例)と S+群で有意に多かった(P＜0.01)。一方、 NG手術時日齢・体重、 bil.PAB期間、 NG術前カ
テーテル検査での Rp、 PA indexは、両群間で有意差はなかった。【考察】 NG手術において、術後早期の追加
シャントを要する症例の死亡率は高い。術前のデータによるリスクの層別化は困難であり、術後の肺動脈血流の
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注意深い経過観察が必要である。
 
 

心外導管法を用いた Fontan手術における中遠隔期合併症
○兒玉 祥彦1,3, 小田 晋一郎2, 梅本 真太郎3, 倉岡 彩子1, 石川 友一1, 中村 真1, 中野 俊秀2, 角 秀秋2, 坂本
一郎3, 筒井 裕之3, 佐川 浩一1 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科, 3.九
州大学病院 循環器内科）
Keywords: Fontan手術, 心外導管法, 遠隔期合併症
 
【目的】心外導管法（ EC法）を用いた Fontan手術後患者の中遠隔期合併症の発生率やリスク因子を明らかにす
ること。【方法】福岡市立こども病院にて1994年から2018年までの間に施行した EC法 Fontan患者644例につい
て、同院および九州大学病院の診療録を後方視的に解析し、死亡、 Fontan failure、頻脈性不整脈、徐脈性不整
脈、脳卒中、喀血、急性非代償性心不全、蛋白漏出性胃腸症（ PLE）、鋳型気管支炎の発生率およびリスク因子
について検討した。合併症の発生率に関しては、同院で施行した非 EC法患者102例と比較した。【結果】原疾患
は右室型単心室40.7%、左心低形成症候群17.5%など。平均観察期間9.0±6.1年。10年生存率96.8%、20年生存率
91.9%、 Freedom from Fontan failureは10年92.3%、20年90.5%であった。合併症の罹患率は頻脈性不整脈
6.8%、徐脈性不整脈5.3%、脳卒中2.3%、喀血 1.6%、急性非代償性心不全 3.0%、 PLE 2.5%、鋳型気管支炎
0.5%であった。これらの合併症のリスク因子は、左心低形成症候群、 Heterotaxy、肺動脈形成術後、ペース
メーカー植え込み術後、房室弁置換術後、 Fontan手術時高年齢、 fenestrated EC、 Fontan術後の酸素飽和度低
値、中心静脈圧高値、 Nakata index低値、房室弁逆流の残存などであった。生存率および各種合併症の累積罹患
率を非 EC法患者と比較すると、生存率は有意に高く、頻脈性不整脈および脳卒中は有意に低頻度であったが、そ
の他の合併症発生率に有意差はなかった。【結語】 EC法によって Fontan術後患者の生命予後は改善している
が、一部の合併症の発生率は変化していない。 EC法患者においても、リスク因子を有する患者の注意深い経過観
察を要する。
 
 

Fontan術後患者における骨密度の検討
○藤野 光洋1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 小澤 秀登3, 鍵崎 康治3, 西垣 恭
一3, 江原 英治1, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児循環器内科, 2.大阪市立総
合医療センター 小児医療センター 小児不整脈科, 3.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心臓血
管外科）
Keywords: フォンタン術後, 骨密度, 骨粗鬆症
 
【緒言】 Fontan術後患者における骨密度異常の報告が散見されるが、その原因は明らかになっていない。【目
的】 Fontan術後患者の骨密度異常と臨床因子との関連を明確にする。【対象と方法】2018年から2020年に当院で
骨塩定量を施行した Fontan術後患者22例を対象とし、測定した骨密度の Zスコアと Tスコア(若年成人の平均骨
密度を指標に規定した値で20歳以上に使用)と臨床因子との関連性を検討した。【結果】年齢は中央値19.6(9.9-
38.2)歳、 Fontan術後経過年数は15.5(3.5-31.8)年。 PLE合併は１例いたが、ステロイド投与例はいな
かった。骨密度の Zスコアは-1.1(-2.6-1.0)、 Tスコアは-1.8(-4.7-1.0)で、骨粗鬆症の診断基準である Tスコ
ア＜-2.5SDもしくは Zスコア＜-2SD(20歳未満)の症例は9例(41%)いた。 Zスコアもしくは Tスコアは、 NYHA分類
と有意に負相関したが(p=0.01)、心拍出量, 中心静脈圧, 肺血管抵抗, BNP, peak VO2などの血行動態の指標とは
有意相関しなかった。内分泌的指標を検討できた症例は11/22例で、 ALP 259.5(95-997) U/L, intact PTH
41(19-99) pg/ml, 25(OH)D 21.2(5.7-35.2)nmol/L, 血清 Ca 9.1(4.6-9.6)mg/dl, P 4.0(3.4-7.9)mg/dlで
あった。2例は、続発性副甲状腺機能亢進(25(OH)D＜20nmol/L、 intact PTH≧65pg/ml)の所見があり、いずれも
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骨量減少(Tスコア＜-1.0)していた。腰椎圧迫骨折を合併した症例は１例いた。12歳女児で NYHA3度、骨密度の
Zスコア-4.7、血清 Caの低値に加え、25(OH)Dも低値であり、活動性低下やビタミン D欠乏が主因と考える。【結
語】 Fontan術後患者の骨密度は低下しており、 NYHAと有意に負相関し、日常活動能低下との関連が示唆され
た。 Fontan術後の骨密度低下に関しては、続発性副甲状腺機能亢進との関連も報告されているが、今後症例数を
蓄積して検討していく必要がある。
 
 

フォンタン術後患者における運動時末梢静脈圧上昇と運動耐容能
の関係

○小野 晋, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立
こども医療センター 循環器内科）
Keywords: フォンタン, 心肺運動負荷試験, 中心静脈圧
 
【はじめに】肺心室を欠くフォンタン循環では肺血流を増やし体心室に前負荷をかけるためには中心静脈圧
(CVP)を上昇させる必要がある。そのため運動負荷時など高心拍出量を要する状況では、ある程度の CVP上昇が予
想される。フォンタン術後患者では CVPと末梢静脈圧(PVP)が相関することが知られており、本研究ではその特徴
を利用しフォンタン術後患者に対して PVPをモニタリングしながら心肺運動負荷試験(CPX)を行うことで、運動時
PVP上昇と運動耐容能の関係を検討した。【方法】フォンタン術後患者17名(男：9名、年齢中央値：12歳)に対し
て、前腕部に22ゲージ以上の末梢静脈ルートを確保し、末梢静脈圧をモニタリングしながらトレッドミルランプ
プロトコールで心肺運動負荷試験を行った。最大運動時末梢静脈圧(peak PVP: mmHg)と CPXで得られる以下の運
動時循環指標、最大酸素消費量(peak VO2: l/min/kg)、予備心拍数(HR reserve: bpm)、最大酸素脈(peak O2
pulse: l/m2)との相関関係をそれぞれ検討した。また、 peak VO2と同時期に測定した安静時循環指標、
CVP(mmHg)、心室拡張末期圧(mmHg)、心室駆出率(%)、心係数(l/min/m2)、肺血管抵抗(unit･ m2)、肺動脈係数、
BNP(pg/mL)との相関関係についても検討した。【結果】 peak PVPは peak VO2、 HR reserve、 peak oxygen
pulseのすべてと負の相関を示した(r ＝ －0.7, p ＜ 0.01, r ＝ －0.6, p ＜ 0.05, r ＝ －0.5, p ＜
0.05)。安静時循環指標の中で peak VO2との相関関係を示したものは無かった。【考察】肺心室を欠くフォンタ
ン循環において、 peak PVP高値を示す患者では運動時に心室の前負荷を効率的に増やすことが出来ず、結果的に
１回拍出量を示す oxygen pulseの増加が制限されたと考えられる。それだけでなく心房への前負荷刺激は HR上
昇に影響するため、心拍応答も制限されたと考えられる。上記２要因が心拍出量の増加を制限し運動耐容能低下
に関与したと考えられる。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ I）15（ OR15） 
術後遠隔期・合併症・発達2
指定討論者:城戸 佐知子（兵庫県立こども病院 循環器内科） 
指定討論者:立野 滋（千葉市立海浜病院 小児科）
 

 
MRI-Feature trackingによる Fallot四徴症術後遠隔期の右室および左室の心
筋ストレイン評価 
○小山 智史, 安河内 聰, 正本 雅斗, 米原 恒介, 大日方 春香, 田中 登, 沼田 隆佑, 武井 黄太,
瀧聞 浄宏 （長野県立こども病院 循環器小児科） 
3弁付コンディットを用いた右室流出路再建術の検討 
○廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 村田 眞哉, 伊藤 弘毅, 腰山 宏, 石道 基典, 太田 恵介, 渡辺 謙太郎,
坂本 喜三郎 （静岡県立こども病院心臓血管外科） 
小児の先天性心疾患術後における周術期痙攣発作とてんかんの後方視的検討 
○池川 健, 小野 晋, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
先天性心疾患新生児における人工心肺下手術後の頭蓋内出血性病変の検討 
○伊吹 圭二郎1, 寳田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1, 仲岡 英幸1, 小澤 綾佳1, 廣野 恵一1, 鳥塚
大介2, 東田 昭彦2, 芳村 直樹2 （1.富山大学 医学部 小児科学教室, 2.富山大学 医学部 第一外
科） 
総肺静脈還流異常修復術後の合併症に関する検討 
○國方 歩1, 吉原 尚子1, 藤岡 泰生1, 小林 城太郎2, 土屋 恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小
児科, 2.日本赤十字社医療センター 心臓血管外科） 
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MRI-Feature trackingによる Fallot四徴症術後遠隔期の右室お
よび左室の心筋ストレイン評価

○小山 智史, 安河内 聰, 正本 雅斗, 米原 恒介, 大日方 春香, 田中 登, 沼田 隆佑, 武井 黄太, 瀧聞 浄宏
（長野県立こども病院 循環器小児科）
Keywords: MRI feature tracking, Fallot四徴症術後, ストレイン
 
【背景】 Fallot四徴症(TOF)心内修復術後遠隔期において,肺動脈弁逆流による右室容量負荷や流出路狭窄による
圧負荷が問題となる.その評価法としては心エコー等が用いられているがエコーウインドーなどのために心臓全体
を評価することが困難なことが多い.【目的】 TOF遠隔期の右室容量負荷が心機能に与える影響について,心臓全
体の画像収集が可能な cineMRIの Feature Tracking法(2DMRI-FT)を用いて.心筋ストレイン解析を行い心筋線維
方向の機能の面から評価すること.【対象】対象は当院の2008年から2019年までに心臓 MRI検査を行った TOF心内
修復術後患者52名(検査時15.4±6.5歳,初回手術後14±6.3年).右室流出路狭窄進行例(RV/LV＞0.8),不整脈合併例は
除外した.【方法】解析画像は cine MRI(Philips社 Multiva 1.5T 20-321frame/cardia cycle)で四腔および二腔
断面,短軸断面,長軸断面 を撮像記録後,Tomtec image arenaを用いて cine MRIの四腔像から2DMRI-FTを用いて左
右両心室の longitudinal strain(GLS)を,短軸像から circumferential strain(GCS)および strain rateを計測
した.同時に左室拡張末期容積係数(LVEDVI),右室拡張末期容積係数(RVEDVI),EF､ phase contrast法により心拍出
量を計測した.解析は,右室容積および右室 EFと GLS,GCS(絶対値)との関係を求め,右室容量負荷が与える影響に
ついて検討した.【結果】1.右室容積と GLS,GCSとの関係：右室容積と GLS,GCSは負の相関(r=0.482, r=0.356)が
あり特に GLSはより低下した.2.右室 EFと GLS,GCSの関係：右室 EFは GLS, GCSと相関して変化するが,RVEDVが
大きな例では GLSがより相関した.また GLS*GCSと EFの相関は r=0.632で,右室容積が増加すると GLS と GCSの
相乗効果で影響を受けていた.【結語】 TOF術後遠隔期における心機能解析で2DMRI-FT は心エコーに比べ左右心
室の全体の心筋機能解析が可能で有用である.TOF術後遠隔期では右室容積と GLS,GCSとはよく相関し右室 EFはそ
の積と相関する.
 
 

3弁付コンディットを用いた右室流出路再建術の検討
○廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 村田 眞哉, 伊藤 弘毅, 腰山 宏, 石道 基典, 太田 恵介, 渡辺 謙太郎, 坂本 喜三郎
（静岡県立こども病院心臓血管外科）
Keywords: 右室流出路, 再手術, コンテグラ
 
【背景】先天性心疾患のさまざまな症例で右室流出路再建が必要となるが、肺動脈弁が温存できない場合の右室
流出路再建についてはまだ一定の見解がない。【目的】3弁付コンディットによる右室流出路再建手術について検
討を行った。【対象】当院で3弁付コンディットを使用した1997年以降の右室流出路形成術を行った175人216例
(非根治手術症例は除外)を対象とした。男子103女子72で基礎疾患は PAVSD67、 DORV17、 TAC14、 TOF13、
cTGA13、 TGA12、 AS/AR11、 IAA/CoA complex7、 APV6ほか。 RVOTR単独は55例のみ。手術時平均年齢5.3歳、体
重17.3kg。使用材料は手作り三弁付 ePTFE148（経年的にモデルチェンジあり）、 Contegra41、人工弁+人工血管
22、 Yamagishi弁5で、使用サイズは14mm以下57、16mm76、18mm27、20mm以上56。【結果】死亡は11例(6.3%)で
あったが、 RVOTとの直接の因果関係はなし。早期死亡は3例で原因は肺出血2、心不全(新生児手術)1、いずれも
RVOTR非単独例。 Kaplan-Meier法による死亡回避率は5年95.4%、10年85.3%。死亡に関係する有意な因子はな
し。再手術は43例(19.9%)。再手術回避率は5年86.4%、10年48.7%。再手術に関与する有意な因子は手術時年齢
(p=0.001)、体重(p=0.002)、 Ross手術後(6/11、 p=0.005)で、疾患・使用グラフトなど他因子に有意差なし。グ
ラフトサイズは14mm以下を除き、16mm・18mm・20mm以上に分け検討したが有意差はなく、再手術回避率はそれぞ
れ5年85.8%・92.9%・89.0%、10年45.7%・46.3%・58.4%であった。20mm以上の再手術理由は併施手術に伴うものを
除けば、経年に伴う PS進行が主であった。【結語】当院における3弁付コンディットによる右室流出路再建術に
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ついて検討した。時代の流れはあるが、使用材料による再手術回避率は有意差がなかった。現時点では16mmが入
れば10年弱は維持できると考えられた。一方、20mm以上でも同等の再手術回避率であり、さらなる改良が必要か
もしれない。
 
 

小児の先天性心疾患術後における周術期痙攣発作とてんかんの後
方視的検討

○池川 健, 小野 晋, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 河合 駿, 若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立
こども医療センター 循環器内科）
Keywords: 先天性心疾患術後, 周術期痙攣発作, てんかん
 
【背景】周術期痙攣発作（ clinical seizures: CS）とてんかんの発症は、先天性心疾患（ CHD）の術後患者で
しばしば経験され、 QOLに大きな影響を及ぼす。【目的】小児期 CHDの周術期における CSおよびてんかんの発生
率と危険因子を明らかにすること。【方法】2013年1月から2016年12月の4年間に当院で小児 CHDに対して手術を
実施した782人を対象とした。後方視的に周産期、周術期およびフォローアップの臨床情報を収集した。ロジス
ティック回帰分析を実施して、 CSおよびてんかんの危険因子を解析した。解剖学的 CHD分類は、術前の心エ
コー図に基づいて次の4つのカテゴリーに分類した。クラス I：大動脈弓に狭窄病変を伴わない二心室循環、クラ
ス II：大動脈弓に狭窄病変を伴う二心室循環、クラス III：大動脈弓に狭窄病変を伴わない単心室、クラス
IV：大動脈弓に狭窄病変を伴う単心室。【結果】3症例は手術以前にてんかんと診断されており、それを除外した
779症例で検討した。22例（2.8％）が CSを経験し、18例（2.3％）がてんかんを発症した。てんかん患者の18例
中10例（55％）に CSを認めた。循環形態（二心室または単心室）（ P=0.03）,解剖学的 CHD分類（ P=0.04）、
ECMO使用の有無（ P=0.03）、 CSの発症（ P＜0.001）はてんかんと関連していた。 CS患者の22例中20例に CTも
しくは MRIを行い、13例で脳梗塞、3例で脳出血の計16例(80%)で異常所見を認めた。てんかん患者18例中15例に
CTもしくは MRIを行い、10例の脳梗塞、1例の低酸素性虚血性脳症の計11例(73%)で異常所見を認めた。【結語】
CSの発生率は2.8％、てんかんの発生率は2.3％であった。 CSの発症に加えて循環形態、解剖学的 CHD分類、
ECMO使用の有無がてんかんの危険因子であった。
 
 

先天性心疾患新生児における人工心肺下手術後の頭蓋内出血性病
変の検討

○伊吹 圭二郎1, 寳田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1, 仲岡 英幸1, 小澤 綾佳1, 廣野 恵一1, 鳥塚 大介2, 東田
昭彦2, 芳村 直樹2 （1.富山大学 医学部 小児科学教室, 2.富山大学 医学部 第一外科）
Keywords: 人工心肺, 頭蓋内出血, 発達
 
【はじめに】先天性心疾患(CHD)の手術において人工心肺(CPB)は不可欠であるが, 神経学的合併症は予後に影響
する因子として知られている.【目的】 CHD新生児における CPB下手術後の頭蓋内出血性病変の合併を明らかにす
ること.【方法】2014年3月-2019年12月に当院 NICUに入院し, CPB下手術を施行した CHD新生児の術後 MRI所見を
後方視的に解析. また, 遠隔期の発達検査結果から出血病変の影響を調べる.【結果】期間中の CHD新生児入院患
者数148人に対し CPB下手術を行い, 脳 MRIを施行した症例45人(30.4%)が対象. 出血性病変の合併は25人
(55.6%)に認め, 内訳は微小出血巣 22人(48.9%), 硬膜下血腫5人(11.1%), くも膜下出血1人(2.2%). 出血性病変
を認めた全例で入院中に神経学的異常を認めなかった. 脳 MRI施行の45人中, 出血性病変あり群(25人)と出血性
病変なし群(20人)を比較したところ, 出生週数, 出生体重, アプガースコア, 手術時日齢, 手術時体重に有意差
は認めず. CPB時間は出血性病変あり群で長い傾向があり(261.0±92.3分 vs 199.5±120.3分, p=0.097), 循環停止
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時間は出血性病変あり群で有意に長かった(120.7±68.4 vs 70.3±75.3分, p=0.025). 出血病変あり群25人中, 1-
3歳までに Bayley III乳幼児発達検査を行った児は12人おり, 認知95.0±12.8, 言語92.4±14.4, 運動 101.4±
15.7と比較的良好だった.【まとめ】新生児期における CPB下手術後の頭蓋内出血性病変の頻度は高く, 心肺停止
時間に関連がある. 出血性病変あり群の短期的な発達予後は良いが, 長期的な発達フォローは必要である.
 
 

総肺静脈還流異常修復術後の合併症に関する検討
○國方 歩1, 吉原 尚子1, 藤岡 泰生1, 小林 城太郎2, 土屋 恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小児科, 2.日本
赤十字社医療センター 心臓血管外科）
Keywords: 総肺静脈還流異常, 術後合併症, 不整脈
 
【目的】総肺静脈還流異常（ TAPVR）の術後合併症として，死亡，肺静脈狭窄（ PVO），不整脈の発生を検討す
る． 
【方法】2002年10月~2019年4月までに当院で修復術を行った症例53例を対象とした．内臓錯位症候群は除外し
た．症例は，男児33例，女児20例であった．初回手術日齢は15.6±22.4日，初回手術体重は3.0±0.6kg，
Darling分類は I型26例， II型12例， III型10例、 IV型5例であった．経過観察期間中の PVOの有無，死
亡，12誘導心電図の所見を後方視的に検討した．また，不整脈の発生について，同様に新生児期に開心術を
行った完全大血管転位（ TGA） I型34例と比較検討を行った． 
【結果】 PVO合併は10例あり，7例で解除術を行った．死亡例は7例（手術死亡6例，遠隔死亡１例）あった．う
ち， PVOが原因で死亡したものは5例，原因不明のものは1例，心疾患に起因しないものが1例あった．死亡例を除
いた症例46例の術後の経過観察期間中央値は6年（1年~16年9ヶ月）であった．現在に至るまでに年齢に不相応な
洞性徐脈を認めた症例は6例（13.0％），接合部調律を呈した症例は5例（10.9%）あった．これらの11例のう
ち，8例に1歳時点で徐脈傾向を認めた．高度の徐脈を呈した3例でホルター心電図を施行し，１例では最大4.9秒
の洞停止を認めたため10歳時にペースメーカ植え込み術を施行した．残り2例では，3秒以上の洞停止は認めず無
症候性であり慎重に経過観察する方針とした．同期間に外科介入を行った TGA I型の経過観察期間中央値は8年
（1年1ヶ月~16年7ヶ月）であった．現在までに年齢不相応な洞性徐脈を呈した症例は2例（5.9%）のみであり，調
律異常を認めた症例はなかった． TAPVR術後の方が高率に徐脈性不整脈を合併した．（ p=0.036） 
【考察】術後遠隔期には，同時期に心内操作の加わる TGA I型と比較し，高率に徐脈傾向や調律異常を認め
た．徐脈を呈する症例では以降もその傾向が持続しており, 長期的な経過観察が必要と考えられた．



[OR16-1]

[OR16-2]

[OR16-3]

[OR16-4]

[OR16-5]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ I）16（ OR16） 
術後遠隔期・合併症・発達3
指定討論者:篠原 徳子（東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科） 
指定討論者:塩野 淳子（茨城県立こども病院 小児循環器科）
 

 
先天性心疾患術後乳び胸管理における最大のリスクは何か？ 
○多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 小島 拓朗, 葭葉 茂樹, 小林 俊樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国
際医療センター 小児心臓科） 
先天性心疾患患者に対する脊椎側弯症手術の経験 
○原 卓也, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院） 
全国小児病院循環器科における医療的ケアを要する心疾患児についての現状
調査 
○高室 基樹1,2, 澤田 まどか1, 名和 智裕1, 白石 真大1, 吉川 靖1, 親谷 佳佑1 （1.北海道立子ども
総合医療・療育センター 小児循環器内科, 2.全国小児病院循環器科連絡協議会） 
感染予防策の強化により無脾症に合併する敗血症を減らすことができるの
か？ 
○安田 昌広, 大下 裕法, 山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 郷 清貴, 鬼頭 真知子,
森鼻 栄治, 河井 悟, 安田 和志 （あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器
科） 
先天性心疾患術後患者において、4型コラーゲン7sは中心静脈圧を反映する 
○岡 秀治, 梶濱 あや, 中右 弘一, 東 寛 （旭川医科大学 小児科） 
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先天性心疾患術後乳び胸管理における最大のリスクは何か？
○多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 小島 拓朗, 葭葉 茂樹, 小林 俊樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セン
ター 小児心臓科）
Keywords: 術後乳び胸, 難治性乳び胸, SVC閉塞
 
【背景】先天性心疾患術後の2-5%に乳び胸水が発生するとされており，脂肪を制限する食餌療法（脂肪制限食，
MCTミルク，絶飲食），脂肪吸収を制限するオクトレオチド，機序は不明だがステロイドがある程度有効であると
報告されている．これら内科的治療に抵抗性の乳び胸水は極めて難治性である．【方法と目的】食餌療法，オク
トレオチド，ステロイドで改善しなかった例を難治性として，難治性となるリスクファクターを検討する．さら
に，死亡リスクについても検討を行う．【結果】2013年1月から2019年12月の期間に当院で実施された先天性心疾
患に対する外科手術927例中，29例(3.1%)が術後乳び胸を発症した．発症例の手術時の年齢は日齢1～368(中央
値：日齢134)，体重は1736～7711g(中央値：4824g)であった．乳び胸の診断後、6例(20%)は食餌療法のみで軽快
し，23例はオクトレオチドを含む治療が行われた．内科的治療に反応せず難治性と判断され，9例(31％)に胸膜癒
着術，リンパ管静脈吻合術，胸管結紮術のいずれかが実施された(重複あり)．結果乳び胸の改善を得られたのは
6例であり，3例(13％)は改善なく死亡に至った．死亡3例に共通して，経過中の SVC閉塞が認められた．【考
察】当院の検討では，これまで先天性心疾患術後の乳び胸の発症リスクとされている低日齢，低体重，単心室形
態，姑息的手術は難治性のリスクファクターとならなかった．しかし低日齢，低体重は死亡のリスクファク
ターであることが示唆された．さらに SVC閉塞例が3例とも死亡に至っていることから，乳び胸治療においては
SVC閉塞を予防し，積極的閉塞解除に努めることが肝要と考えられた．【結語】先天性心疾患術後乳び胸管理にお
いて SVC閉塞は重要なリスクファクターであり，周術期の予防に努め，可能な限り解除を行うことが必要であ
る．
 
 

先天性心疾患患者に対する脊椎側弯症手術の経験
○原 卓也, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院）
Keywords: 側弯, 心肺機能障害, 合併症
 
【背景】先天性心疾患(CHD)の生存率改善に伴い脊椎側弯症合併患者の数は増加している。重症例では心肺機能障
害を来たすため手術が推奨されるが、その侵襲は大きく、特に CHD患者では慎重な管理を要する。【目的】
CHD患者における側弯手術の現状について検討する。【方法】2002年1月から2020年2月に脊椎側弯症手術を行った
CHD患者を後方視的に検討した。【結果】症例は44例(女33例)、年齢 12.2±3.8歳。二心室群(BV群)35例、単心室
群(SV群)9例であった。 BV群では32例が術後症例で VSD、 ASD、 TOF術後が多くを占め、1例がカテーテル治療
後、2例は経過観察症例であった。 SV群では7例が TCPC後、2例は片側肺静脈狭窄を伴う BDG症例であった。術前
Cobb角74.3±22.6°、％ VC 57.3±18.6%, FEV1.0% 87.6±12.4%、手術時間 273±88min, 麻酔時間 403±90min, 出血
量 910±936gで、 SV群と BV群で有意差はなかった。一方、 ICU滞在期間は BV群/SV群 2.7±1.9日/4.1±3.7日、入
院期間 18.7±4.4日/25.0±5.6日で SV群で有意に長かった(p＜0.01)。また15例で合併症を認め、 BV群/SV群 心不
全 3例/2例、呼吸不全0例/1例、低血圧2例/2例、貧血 1例/0例、麻痺性イレウス1例/0例、皮膚障害2例/1例で、
SV群で有意に合併症発症率が高かった(22%/66%, p＜0.01)。【結語】良好な肺機能が必須である SV群では側弯症
手術の有用性が高い一方で合併症頻度は高く、麻酔科や集中治療科と連携した注意深い管理が必要となる。
 
 

全国小児病院循環器科における医療的ケアを要する心疾患児につ
いての現状調査
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○高室 基樹1,2, 澤田 まどか1, 名和 智裕1, 白石 真大1, 吉川 靖1, 親谷 佳佑1 （1.北海道立子ども総合医療・療
育センター 小児循環器内科, 2.全国小児病院循環器科連絡協議会）
Keywords: 医療的ケア児, 在宅医療, 長期入院
 
【背景】先天性心疾患においても、染色体異常などの併存症・合併症に伴い、人工呼吸器、気管切開、経鼻・胃
瘻栄養などの医療的ケアを要する患者が増えている。医療依存度が高く、長期入院している患者も一定数存在す
ると考えられる。【目的】小児病院循環器科の医療的ケアを要する心疾患児の在宅診療への関与を調査す
る。【方法】全国小児病院循環器科連絡協議会所属19施設に小児循環器分野で在宅医療的ケアを受けている患者
についてのアンケート調査を行った。【結果】全施設より回答を得た。施設病床数は中央値265。医療的ケアを理
由に1年以上入院している症例は０から5（中央値1）。在宅酸素・エポプロステロール持続静注以外の医療的ケア
を要する通院例は5から60（中央値10）。在宅医療的ケア心疾患者を主に自施設で診療しているのは15施設
（79％）で、このうち入院を循環器科が診療しているのは13施設（全体の68％）であり、10施設が「自施設で診
療を続けるのはやむを得ない」と回答した。7施設（37％）で「いわゆる在宅診療支援室が機能していないか、存
在しない」と回答した。地域で、自施設と他施設の医療者がカンファレンスを行うなど、在宅医療的ケア患者の
診療体制の整備を行っているのは11施設（58％）であった。長期入院患者に対して、在宅療養に向けた取り組み
として、13施設が「在宅診療支援室」が積極的に活動していると回答した。しかしこのうち重複回答した6施設を
含む9施設で主治医や病棟看護師で定期的カンファレンスを開いていると回答した。【考察】多くの施設で長期入
院例を抱え、在宅医療移行後の入院も自科で診療していた。在宅移行も循環器科主治医の関与が大きいことが示
唆された。在宅診療支援室を持つ施設は多いが、心疾患児についての支援確立は少数で、自由回答では感染症
科、総合診療科、在宅診療科など他科の充実を望むとする回答も多く、施設全体の問題として捉える必要があ
る。
 
 

感染予防策の強化により無脾症に合併する敗血症を減らすことが
できるのか？

○安田 昌広, 大下 裕法, 山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 郷 清貴, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治,
河井 悟, 安田 和志 （あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科）
Keywords: 心房内臓錯位症候群, 肺炎球菌感染症, ワクチン
 
【背景】心房内臓錯位症候群 HS，特に無脾症 AS患者に合併する肺炎球菌感染症は時に劇症化し致死的な経過を
たどる．我々は第51回本学術集会において， ASに合併する肺炎球菌性敗血症は肺炎球菌ワクチン定期接種のみで
は予防できないことを報告した．これを受け，当院では AS患者の感染予防策を以下のように強化した．(1)診断
後速やかな予防的抗菌薬投与（生後6ヵ月まで ST合剤，6ヵ月以降アモキシシリン），(2)肺炎球菌ワクチン接種
の徹底（ PCV13定期接種，2歳時 PPSV23接種，5歳時 PCV13および PPSV23追加接種）．【目的】感染予防策強化
の有効性について検証する．【対象】当院で診断，加療を行った HS患者49人（ AS 34人，多脾症15人）．【方
法】患者出生日を， I期： PCV7/13認可前（～2009年12月）， II期：同ワクチン認可後，感染予防策強化前
（2010年1月～2015年3月）， III期：感染予防策強化後（2015年4月～2020年1月）の3期に分け，敗血症罹患頻
度，発症時年齢，原因菌・血清型，ワクチン接種歴，予後を後方視的に検討．【結果】敗血症罹患6人8例（2人は
2度罹患）はいずれも AS患者．各時期の AS患者中の罹患頻度は， I期 3人（5例）/15人， II期 3人
（3例）/10人， II期 0人（0例）/9人．発症時年齢：2ヵ月～5歳（中央値4.72歳）．原因菌：インフルエンザ菌
1人（1例），肺炎球菌 5人（7例）．肺炎球菌敗血症罹患者はいずれも PCV7接種歴があったが，血清型が判明し
た4例（10A, 19A, 22F, 24F）は PCV7に含まれず．予後：1人は敗血症性ショックによる低酸素性虚血性脳症，下
肢壊疽，死亡．他の5人（7例）は後遺症なく生存．2度罹患した2人も含め，感染予防策強化後は再罹患な
し．【まとめ】予防的抗菌薬投与および肺炎球菌ワクチン接種の徹底により，無脾症における肺炎球菌性敗血症
の罹患率は低下する．
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先天性心疾患術後患者において、4型コラーゲン7sは中心静脈圧
を反映する

○岡 秀治, 梶濱 あや, 中右 弘一, 東 寛 （旭川医科大学 小児科）
Keywords: 先天性心疾患術後, バイオマーカー, 中心静脈圧
 
【背景】先天性心疾患術後遠隔期は、房室弁逆流や右室流出路狭窄が起きることで右心系の容量負荷や圧負荷が
生じ、右心機能低下がもたらされる。右心機能低下により静脈うっ滞や中心静脈圧上昇が起き、それが慢性的に
続くと肝障害に繋がることも知られている。この右心系の血行動態変化を簡便に検査する方法は限られてい
る。【目的】先天性心疾患術後患者で、肝線維化マーカーから中心静脈圧上昇を評価することが可能かどうか検
討すること。【方法】2015年1月から2019年12月に当院に検査入院した先天性心疾患術後患者143名のうち、術後
5年以上を経過した二心室循環の症例62名を対象にした。明らかな肝障害を起こしている症例は認めなかった。年
齢の中央値は12歳(5-33歳)。心臓カテーテル検査で得られた検査値と肝線維化を示すバイオマーカー(P3P、4型コ
ラーゲン7s、ヒアルロン酸)を比較検討した。【結果・考察】各検査値の平均値± SDは、中心静脈圧 6.8±
3.5mmHg、 P3P 24.3±15.5ng/mL、4型コラーゲン7s 5.9±1.6ng/mL、ヒアルロン酸 18.5±13.6ng/mLであり、中心静
脈圧との相関係数(R)は P3P 0.003、4型コラーゲン7s 0.67、ヒアルロン酸 0.31で、4型コラーゲン7sが最も良い
相関関係を示した。4型コラーゲン7sと中心静脈圧10mmHg以上で検討した ROC曲線では、 AUC 0.865であり、4型
コラーゲン7sのカットオフ値を6.0ng/mLとすると、感度80%、特異度75%であった。4型コラーゲン7sは肝線維化の
初期から上昇することが報告されており、今回の結果は中心静脈圧上昇に伴う肝うっ血にも鋭敏に反応したと考
えられた。【結論】先天性心疾患術後患者において、肝線維化マーカーの中でも4型コラーゲン7sは中心静脈圧を
よく反映し、遠隔期のフォローアップに有用である。
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デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ I）17（ OR17） 
成人先天性心疾患1
指定討論者:手島 秀剛（市立大村市民病院 小児科） 
指定討論者:中山 智孝（高知大学医学部 小児思春期医学）
 

 
解剖学的左室-肺動脈心外導管術を行った修正大血管転位症の予後 
○島田 衣里子, 篠原 徳子, 朝貝 省史, 原田 元, 佐藤 正規, 石戸 美妃子, 竹内 大二, 豊原 啓
子, 富松 宏文, 稲井 慶, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小児科・成人先天性心疾患科） 
当院でフォローしている成人期に達した修正大血管転位症の検討 
○六郷 由佳1, 岩澤 伸哉1, 大軒 健彦1, 大田 千晴1, 木村 正人2, 建部 俊介3 （1.東北大学病院 小
児科, 2.宮城県立こども病院循環器科, 3.東北大学病院 循環器内科） 
二心室修復後遠隔期に静脈圧上昇と肝硬変を呈した心室中隔欠損を伴わない
肺動脈弁閉鎖（ PA/IVS）の1例 
○白井 丈晶1, 圓尾 文子2, 下浦 広之1, 金子 明弘1, 上村 和也3, 阪田 美穂3, 佐藤 有美3, 山口 眞
弘2 （1.加古川中央市民病院 循環器内科, 2.加古川中央市民病院 心臓血管外科, 3.加古川中央市民
病院 小児科） 
Ross-Konno術後の autograftに関する遠期遠隔成績の検討 
○野村 竜也, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大
樹, 角 秀秋 （福岡市立こども病院） 
純型肺動脈閉鎖症における Fontan術後遠隔期の左室機能に関与する因子につ
いて 
○朝貝 省史, 小木曽 正隆, 佐藤 正規, 原田 元, 島田 衣里子, 石戸 美妃子, 篠原 徳子, 稲井
慶, 杉山 央 （東京女子医科大学病院 循環器小児・成人先天性心疾患科） 
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解剖学的左室-肺動脈心外導管術を行った修正大血管転位症の予
後

○島田 衣里子, 篠原 徳子, 朝貝 省史, 原田 元, 佐藤 正規, 石戸 美妃子, 竹内 大二, 豊原 啓子, 富松 宏文,
稲井 慶, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小児科・成人先天性心疾患科）
Keywords: 修正大血管転位症, 心外導管, 成人先天性心疾患
 
【目的】修正大血管転位症（ ccTGA）は合併奇形が多岐にわたることから治療戦略にはまだ議論の多い疾患であ
る。 ccTGAに肺動脈狭窄あるいは閉鎖を合併している症例に対し、解剖学的左室―肺動脈心外導管術
(conventional Rastelli術)を施行されている患者の遠隔期予後を調べたため報告する。【方法】対象は2000年か
ら2019年までに当院外来でフォローされていた ccTGAの患者のうち conventional Rastelli術を施行されている
患者。診療録を用いて後方視的に検討を行った。【結果】対象患者は25例（男性/女性12/13）。フォロー時の平
均年齢は38±10歳（17-51歳）であった。初回の conventional Rastelli手術時の年齢は10±6歳（4-26歳）で、遠
隔期死亡は4例（心不全2名、突然死1名、乳癌1名）、再手術として Rastelli術を7例、三尖弁置換術を2例、大動
脈弁置換術を3例に行われていた。経皮的導管拡張術は4例に行われ、うち1例は無効だったために再手術と
なった。遠隔期合併症としては心房性不整脈を11例、心室性不整脈を3例、心不全を9例、感染性心内膜炎を4例に
認めた。右室収縮能低下・三尖弁逆流が心不全や心関連死亡のリスクファクターであり、導管狭窄の有無との関
連はなかった。【結語】 ccTGAに対する conventional Rastelli術の遠隔期合併症は不整脈が多く、約40％で導
管狭窄への介入が必要であった。心不全や心関連死亡は三尖弁逆流・右室機能低下と関連しており、導管狭窄の
有無との関連はなかった。
 
 

当院でフォローしている成人期に達した修正大血管転位症の検討
○六郷 由佳1, 岩澤 伸哉1, 大軒 健彦1, 大田 千晴1, 木村 正人2, 建部 俊介3 （1.東北大学病院 小児科, 2.宮城
県立こども病院循環器科, 3.東北大学病院 循環器内科）
Keywords: ccTGA, 心不全, 体心室右室
 
【背景】修正大血管転位症 (ccTGA)に対し functional repairを行った場合, 解剖学的右室が体心室を担うこと
になる. 解剖学的右室はその特性から右室機能低下による心不全を発症することが多く, 長期的な心機能予後が
問題である.【目的】体心室右室である ccTGA症例の長期的な経過を明らかにする.【方法】1964年から2020年ま
でに ccTGAで当院に通院歴のある患者のうち functional repairあるいは未手術症例14例を診療録をもとに後方
視的に検討した.【結果】14例は男性10例, 女性4例. 年齢は20歳から50歳 (中央値30.5歳)であった. 合併奇形は
VSD 8例 (57%), PS 7例 (50%), PA 2例 (14%), 右胸心3例 (21%), Ebstein奇形 2例 (14%)だった. 手術歴は
Rastelli手術 7例 (50%), TVR 4例 (29%), VSD閉鎖術8例 (57%)であり, 複数回の手術既往がある症例は3例
(21%)だった. 7例に不整脈既往があり, AF 2例, cAVB 4例, Sick Sinus 1例だった. このうち PMIを行った症例
は5例だった. 慢性心不全の増悪に伴い20歳以上で CRT植込を行った症例は3例あった. これらの症例はいずれも
臨床症状, BNPや CTR, QRS幅の改善が得られていた. 【結語】体心室右室となる ccTGA症例は長期的に心不全の
増悪に対処が必要であり、多くの症例で抗心不全療法を行っていた. CRT植込も3症例あったが, 心不全に対して
は有効であった. 長期的に慢性心不全に対して集学的な治療が必要になると思われる.
 
 

二心室修復後遠隔期に静脈圧上昇と肝硬変を呈した心室中隔欠損
を伴わない肺動脈弁閉鎖（ PA/IVS）の1例



[OR17-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

○白井 丈晶1, 圓尾 文子2, 下浦 広之1, 金子 明弘1, 上村 和也3, 阪田 美穂3, 佐藤 有美3, 山口 眞弘2 （1.加古
川中央市民病院 循環器内科, 2.加古川中央市民病院 心臓血管外科, 3.加古川中央市民病院 小児科）
Keywords: PA/IVS, one and one half repair, 成人先天性心疾患
 
【背景】心室中隔欠損を伴わない肺動脈弁閉鎖(以下 PA/IVS)に対する治療戦略として、右室拡張末期容積(以下
RVEDV)および三尖弁輪径(以下 TVD)に応じて、 Fontan型手術、1 and 1/2 ventricular repair (以下1.5VR)、
biventricular repair (以下2VR)が選択されるが、選択基準の境界は定まっていない。今回我々は2VRを施行
し、遠隔期に右房圧上昇と肝硬変を呈した30歳代女性に対して1.5VRを施行した１例を経験したので報告す
る。【症例】30歳代女性。類洞交通を有する PA/IVSと診断。乳児期に左右 BTシャント術を施行され、5歳時のカ
テーテル検査では、 RVEDV 69%N、 TVD 47%Nであった。7歳時に右室流出路形成、 ASD部分閉鎖、類洞交通結
紮、右室内肉柱切除を施行。経過良好で、以後、外来通院となっていた。33歳時に無症候性の心房粗動を認
め、アブレーションを施行。術前造影 CTにて肝実質が reticular enhancementを呈し、軽度肝硬変と診断し
た。洞調律復帰後の右房圧は14mmHg、 RVEDVI 41.6ml/m2、 TVD 36.4%N、肺動脈弁機能はないものの拡張期に
渡って順行性血流を認めた。心房負荷による不整脈再発および肝硬変の進行が懸念された為、両方向性グレン吻
合、肺動脈弁置換術を施行した。術後カテーテル抜去前の右房圧は8mmHg、平均肺動脈圧11mmHgといずれも術前よ
り低下していた。現在術後3か月の時点で頭部のうっ滞症状は認めず、経過良好である。【考察】 PA/IVSの予後
は、修復の種類とは無関係との報告があるが、成人期以降の遠隔期予後は不明である。一方、2VR 後の PA/IVSで
は、右室の拡張能低下と充填障害による経年的な運動能力低下が報告されている。本症例は、小児期には2VR境界
と考えられた右室が経年的に維持困難に至ったと考えられた。【結論】2VRを行った右室容積が境界例の
PA/IVSにおいて、遠隔期に心房圧上昇、肝硬変を認めた成人例を経験した。成人期での1.5VRへの変更により、短
期的には右房圧の低下が得られた。
 
 

Ross-Konno術後の autograftに関する遠期遠隔成績の検討
○野村 竜也, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 酒井 大樹, 角 秀秋
（福岡市立こども病院）
Keywords: Ross-Konno術後, autograft, 遠隔期成績
 
[目的] 当院で大動脈弁狭窄を伴った左室流出路狭窄に対する Ross-Konno術後の autograftの成績に関して，考
察を交えて報告する．[対象と方法] 1998年から2019年までに当院で Ross-Konno手術を施行した23例を対象とし
た．左室流出路狭窄の原因疾患は大動脈弁狭窄のみが16例，大動脈弁狭窄と大動脈弁下狭窄が2例，大動脈弁狭窄
と大動脈弁上狭窄が5例であった．大動脈弁の形態は1尖弁が1例，2尖弁が17例，3尖弁が4例，4尖弁が1例で
あった．先行手術は大動脈縮窄・離断根治術が11例，バルーン大動脈弁形成術が7例(計15回)，直視下大動脈弁形
成術が8例であった．手術時の年齢は中央値5歳8ヶ月 (2カ月～17歳4ヶ月)，体重は中央値16.5kg
(3.7～51.8kg)であった．術後追跡期間は中央値7年3ヶ月(最長19年5ヶ月)であった.術前の経胸壁心エコー検査で
大動脈弁輪 (AVD) の Z-value中央値は-1.8 (-6.5～0.9)，肺動脈弁輪 (PVD) の Z-value中央値 -0.2 (-
0.7～1.0)，肺動脈弁輪と大動脈弁輪の口径差は中央値2.7mmであった．これらの症例において心エコーにおける
術後の大動脈弁輪径と ARの変化を検討した．[結果] 在院死亡は2例あり，遠隔死亡はなかった． autograftに起
因する再手術は3例あり， apico-aortic conduit bypassが1例，上行大動脈縫縮が1例，新大動脈弁形成が1例で
あった．術後1年未満(中央値7ヶ月)の心エコー検査では， AVDの Z-valueは中央値0.8(-2.5～3.6)， ARは全例
1度以下であった．術後3~5年(中央値4年6ヶ月)の心エコー検査では， AVDの Z-valueは中央値1.5(-1.2～5.5)，
ARは2度が1例で，他はそれ以下であった．術後10年以上(中央値12年3ヶ月) の心エコー検査では， AVDの Z-
valueは中央値1.5(0.3~4.3)， ARは2度が1例で，他はそれ以下であった[結語] 小児期の Ross-Konno手術は，年
齢に合わせて大動脈弁輪が成長し，大動脈弁機能を良好に維持できる有用な術式であると考えられた．
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純型肺動脈閉鎖症における Fontan術後遠隔期の左室機能に関与
する因子について

○朝貝 省史, 小木曽 正隆, 佐藤 正規, 原田 元, 島田 衣里子, 石戸 美妃子, 篠原 徳子, 稲井 慶, 杉山 央
（東京女子医科大学病院 循環器小児・成人先天性心疾患科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖症, フォンタン手術, 左室機能
 
【背景】純型肺動脈閉鎖症では新生児期の三尖弁輪径や右室容積、類洞交通の有無やその程度が治療方針決定の
重要な要素となるが Fontan術後遠隔期における左室機能に関与する因子は明らかでない。 
【目的】成人期純型肺動脈閉鎖症患者の Fontan術後の左室機能に関与する因子を検討すること。 
【対象・方法】当院でフォローしている純型肺動脈閉鎖症患者のうち、15歳以上でカテーテル検査を行った19人
（ APC type:8人, LT type:4人, extra TCPC type:7人）が対象。年齢は28±7歳、男性6人（32％）、 Fontan手術
年齢は8±6歳、 Fontan術後年数は17±8年。左室収縮能低下群（ LVEF50％未満:5人）と保持群（ LVEF50％以
上:14人）の2群間に分け、患者背景、 Fontan術前、 Fontan術直後、 Fontan術後遠隔期のカテーテル検査所見を
元に、左室収縮能に関与する因子について検討した。 right ventricle-dependent coronary
circulation(RVDCC)は2本以上の主冠動脈の狭窄や主冠動脈の起始部の閉塞が疑われるものと定義した。 
【結果】 RVDCCは4人（21%）、類洞交通は12人（63%）、心筋シンチで心筋障害陽性例は6人（32％）に認め
た。収縮能低下群で有意に男性（4/5 vs 2/14, p＜0.05）、 RVDCC（3/5 vs 1/14, p＜0.05）、心筋障害陽性例
（4/5 vs 2/14, p＜0.05）が多く、類洞交通の有無で有意差は認めなかった。また Fontan術後遠隔期では収縮能
低下群で LVEDVIが高値 (114±32 vs 83±18 ml/m2, p＜0.05) 、 Fontan術前では収縮能低下群で右室圧が高値
（151±24 vs 89±44 mmHg, p＜0.05）、 Qsが低値（2.3±0.3 vs 3.5±0.7 L/min/m2, p＜0.01）、 Fontan術直後で
は収縮能低下群で収縮期血圧と体血管抵抗が高値（110±14 vs 94±11 mmHg, p＜0.05, 36.6±14.6 vs 24.6±8.0
Wood unit, p＜0.05, respectively）であった。 
【結語】純型肺動脈閉鎖症患者では Fontan術後遠隔期の左室機能に RVDCC、 Fontan術前の右室圧高値、術後の
後負荷が影響している。
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デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ I）18（ OR18） 
成人先天性心疾患2
指定討論者:上村 秀樹（奈良県立医科大学附属病院 先天性心疾患センター） 
指定討論者:森田 紀代造（東京慈恵会医科大学附属病院 心臓外科）
 

 
当院における移行医療の取り組み 
○金子 幸栄1, 井上 奈緒1, 中嶌 八隅1, 齋藤 秀輝2, 小出 昌秋3 （1.聖隷浜松病院 小児循環器科,
2.聖隷浜松病院 循環器科, 3.聖隷浜松病院 心臓血管外科） 
当院における ACHD診療の取り組みー地域中核総合病院内の小児病院としてー 
○江原 英治1, 村上 洋介1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1, 藤野 光洋1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣
敏2, 小澤 秀登3, 鍵崎 康治3, 西垣 恭一3 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児
循環器内科, 2.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児不整脈科, 3.大阪市立総合医療セ
ンター 小児医療センター 小児心臓血管外科） 
先天性心疾患症例の人工弁での肺動脈弁置換術における中期成績の検討-人工
弁サイズによる予後評価- 
○松尾 諭志, 齋木 佳克 （東北大学病院 心臓血管外科） 
先天性心疾患患者において Obesity paradoxは存在するか？ 
○佐藤 正規, 稲井 慶, 小木曽 正隆, 島田 衣里子, 原田 元, 朝貝 省史, 豊原 啓子, 竹内 大二,
石戸 美妃子, 篠原 徳子, 杉山 央 （東京女子医大循環器小児科） 
Fontan術後患者の12誘導心電図と心血行動態との関連 
○鈴木 大1, 大内 秀雄1,2, 三池 虹1, 中島 公子1, 坂口 平馬1, 白石 公1, 黒嵜 健一1 （1.国立循環
器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患科） 
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当院における移行医療の取り組み
○金子 幸栄1, 井上 奈緒1, 中嶌 八隅1, 齋藤 秀輝2, 小出 昌秋3 （1.聖隷浜松病院 小児循環器科, 2.聖隷浜松病
院 循環器科, 3.聖隷浜松病院 心臓血管外科）
Keywords: 移行医療, 成人先天性心疾患, 外来
 
緒言:当院では先天性心疾患(CHD)の診療を1962年より開始し多くの症例が成人期に達している。近年成人
CHD(ACHD)例の増加によりその移行が重視され当院でも2018年度より取り組み始めたので、1移行、2患者教育につ
いて現状を検討した。 
結果:1.移行について。移行症例呈示や症例検討のために2018年度より月2回カンファレンスを行なっている。小
児循環器(小循)・循環器内科(循内)・心臓血管外科の医師だけでなく循環器・小児病棟や NICUの看護師、理学療
法士、薬剤師、社会福祉士などのコメディカル、また症例によっては産科医や腎臓内科医も参加し包括的な話し
合いを行なっている。検討症例数は2018年度26例(移行例8例)、2019年度31例(同14例)。移行症例はカンファレン
スで小循から経過や今後の followのポイントを呈示するとともにカルテ上テンプレートで申し送りを行い情報共
有している。患者様にも転科する事を確認し同意を得ている。2019年度からは年に6回、カンファレンスの時間内
に小循医師によるレクチャーも行ない初年度のテーマは動脈管開存・心房中隔欠損・心室中隔欠損・大動脈縮
窄・ファロー四徴症・完全房室中隔欠損とした。2017年度まで小循のみで行なっていた月6回の「 ACHD外来」を
2018年度から月1回、循内医師の外来にも設けた。2018年度の循内医師は交代性であったが2019年度より固定の医
師が担当している。移行症例の受診者数は2018年度12例、2019年度16例だった。2.患者教育について。口頭で行
なっていた病名の確認などをより確実にするために質問表を作成した。項目は病名・手術名・現在内服している
薬などで主に移行のタイミングで実施している。記入できなかった項目については改めて説明している。 
結語:カンファレンスにより各々の専門分野の視点から意見を交換する事ができ互いに学ぶ事が多かった。今後も
増加する ACHD例に対して包括的な診療体制のさらなる確立が必要と考える。
 
 

当院における ACHD診療の取り組みー地域中核総合病院内の小児
病院としてー

○江原 英治1, 村上 洋介1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1, 藤野 光洋1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 小澤 秀
登3, 鍵崎 康治3, 西垣 恭一3 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児循環器内科, 2.大阪市立総
合医療センター 小児医療センター 小児不整脈科, 3.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心臓血
管外科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 移行医療, 診療体制
 
（背景）当院は地域中核総合病院内にある小児病院という利点を生かし、小児 CHD患者のみならず、 ACHD患者の
診療にも成人各科との連携のもと院内で包括的に対応してきた。一方1993年開院で ACHD診療の歴史は比較的浅
く、今後急激に増加することが予想される ACHD患者への対応と体制作りが求められている。（目的）当院におけ
る ACHD診療の現状と取り組みを評価し、成人期医療への移行・体制構築に向けて課題を検討すること。（方
法）18歳以上の ACHD患者の外来患者、入院患者、手術件数、カテーテル治療の推移を検討。また成人期医療への
移行、体制構築に向けての取り組みを評価した。（結果）１、 ACHD診療の現状： ACHDの外来延べ患者数は
2011年404名→2019年1536名と増加。一方18歳以上での初来時年齢は10-20歳台で90%以上を占め多くが院内からの
移行患者であった。入院患者数(26→73)、手術件数(5→23)、カテーテル治療(6→17)、不整脈治療とも増
加。２、成人期医療への移行・体制構築に向けての取り組み：１）成人先天性心疾患外来の創設（2018年）高校
生ー大学生で移行。成人ブースで週2回小児循環器医が担当。今後成人循環器医との併診、移行を計画２） AYA病
棟の設立（2018年）15-30歳をめどに AYA世代の自立を目指した診療・看護体制、心理支援を開始３）症例に応じ
た成人各科との連携は比較的円滑に行えている。一方コメディカルの教育・参画や定期的な院内合同カンファレ
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ンス、近隣紹介施設への啓蒙活動など課題は多い。（まとめ）当院の ACHD患者は院内からの移行患者が多く今後
さらに急速に増加するものと予想される。施設として ACHD診療に対応できる条件は備えているが体制構築は道半
ばである。現在は小児循環器医が中心に診療を行なっているが、成人循環器グループのさらなる参画および
ACHD専従医の養成が急務である。循環器以外の成人各診療科とのさらなる共同および多職種専門職によるサ
ポートの充実も重要である。
 
 

先天性心疾患症例の人工弁での肺動脈弁置換術における中期成績
の検討-人工弁サイズによる予後評価-

○松尾 諭志, 齋木 佳克 （東北大学病院 心臓血管外科）
Keywords: 肺動脈弁置換, 先天性心疾患, 人工弁
 
（背景）人工弁による肺動脈弁置換術(PVR)は近年多く行われているが、適切な人工弁サイズの基準は明確でな
い。そこで、当科で施行した PVR症例について検討した。（方法）2009年3月から2019年７月までに先天性心疾患
症例に対して PVRを施行した38例を対象とした。男性22名。 PSを有する TOF/DORV24名、 PAが3名、その他
11名。手術時平均年齢は40.7±15.1歳、体重55.7±11.6kg。術前 NYHAは1.9±0.7。人工弁の種類はウシ心膜弁
35名、ブタ心膜弁2名、機械弁1名。人工弁サイズは24±1.7mm。術後平均観察期間は4.9年±3.2年。 PVR前後での臨
床所見、エコー、 MRIデータを valve size/BSA15以上(L群,21名)、15未満(S群,17名)に分けて後方視的に検討し
た。（結果） L群、 S群の術前の RVEDVIは167±13.2, 185±14.9 ml/m2、 RVESVIは103±10.8, 103±12.8ml/m2、
RVFACは28±2.2, 30±2.7%、 LVEFは50±3.6, 55±3.8%。周術期死亡はなし。遠隔期死亡は4名全例 L群に認め、内訳
は心不全と心室細動が１名ずつ、心臓外疾患で2名だった。5年生存率は各群83.1、100％だった。術後再手術は両
群共になし。直近の NYHAは両群1.2±0.08で術前に比べ両群とも低下した(P＜0.01)。 RVFACは29.9±2.5, 32.0±
2.7％、 LVEFは56.4±2.4, 58.3±2.8%で両群間に有意差はなく、術前に比べ有意な改善はなかった。人工弁位の流
速は1.9±0.1, 2.3±0.1m/sで S群で有意に(P=0.02)速かった。また moderate以上の PRは L群0名、 S群4名で有意
に S群に多かった(P=0.03)。 RVEDVIは111±18.0, 141±15.5 ml/m2、 RVESVIは59±18.9, 93±16.3ml/m2、 RVFACは
29±2.5, 32±2.8%、 LVEFは56±2.4, 58±2.8%で、両群間に有意差はなかった。両群ともに術前に比べ RVEDVIの改
善を認めたが、両心機能への影響は認めなかった。（結論）人工弁による PVR後の中期成績は良好である。一方
で、 valve size/BSA15未満の症例では15以上の症例に比べ人工弁機能不全が早期に来す可能性が示唆された。
 
 

先天性心疾患患者において Obesity paradoxは存在するか？
○佐藤 正規, 稲井 慶, 小木曽 正隆, 島田 衣里子, 原田 元, 朝貝 省史, 豊原 啓子, 竹内 大二, 石戸 美妃子,
篠原 徳子, 杉山 央 （東京女子医大循環器小児科）
Keywords: 肥満, 心不全, 予後
 
肥満は様々な心血管イベントの危険因子であるが、一方で心不全患者では肥満がある方が生命予後がよいという
報告もあり Obesity paradoxと呼ばれている。今回我々は先天性心疾患における肥満と運動耐容能および予後の
関係について、従来の肥満の指標に体成分分析法で測定した指標も取り入れて検討した。【方法および結果】対
象は2014年から2018年まで当科に入院し体成分分析を施行した413名。年齢中央値は 31歳（範囲12-75）で男性
209名(51%)、単心室循環が165名(41%)であった。肥満の指標として BMI、腹位、体成分分析で計測した%body fat
(%BF), fat mass index (FMI), waist-hip ratio(WHR)を使用した。最初に肥満の指標と6分間歩行距離(6MWT)、
peakVO2との相関を検定した。次に低値群から超高値群まで%BFで4群に分類し心不全による再入院の頻度について
Kaplan meier法で比較した。 peakVO2は%BF(r=-0.34)、 FMI(r=-0.23)と、6MWTは%BF (r=-0.29)、 FMI (r=-
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0.20)との間に負の相関が認められた。 Kaplan meier法では心不全入院は%BF正常値群と比較して超高値群(Odds
ratio(OR) 3.6)で多く、低値群、高値群では有意差はなかった。 BMIで分類した群では心不全入院の頻度に有意
差は認めなかった。また、 BNP＞100pg/mlの患者においても%BF超高値群(OR 2.7)で心不全入院が有意に多
かった。【結論】%BFと FMIは運動耐容能の低下に相関し、%BF超高値群は心不全による再入院率が高いため、肥
満の改善が効果的である可能性がある。 Obesity paradoxは今回の検討では認められなかった。
 
 

Fontan術後患者の12誘導心電図と心血行動態との関連
○鈴木 大1, 大内 秀雄1,2, 三池 虹1, 中島 公子1, 坂口 平馬1, 白石 公1, 黒嵜 健一1 （1.国立循環器病研究セン
ター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患科）
Keywords: Fontan術後, 12誘導心電図, 心血行動態
 
【背景】 Fontan患者において、 QRS幅は運動耐容能と強く関連すると報告されている。しかしながらそのほかの
12誘導心電図の各指標と、心血行動態との関連についての報告は乏しい。【目的】 Fontan患者の12誘導心電図か
ら病態把握が可能かどうか検討すること。【対象】 Fontan患者で2017年3月から2019年1月までに当科で定期入院
検査を行った症例。そのうち APC Fontanとペースメーカー植え込み後、接合部調律の症例を除いた101例を対象
とした。【方法】12誘導心電図の P波の幅(Pdur)、高さ(Pvol)、 PQ間隔(PQ)、 QRS幅(QRS)、 QT時間：
Fridericia補正(QTc)を計測し、同一入院時に記録された心臓カテーテル検査で得られた指標（ CVP、 SaO2、
CI、 EDP、 EDVI、 EF）とホルター心電図における PACおよび PVCの数、心肺運動負荷試験から得られた指標（
peakVO2）、 BNPとの関連を検討した。【結果】平均年齢は20±8歳、男性62人、女性39人であった。12誘導の各指
標は Pdur 91±14ms、 Pvol 0.13±0.04mV、 PQ 149±32ms、 QRS 110±17ms、 QTc 378±39msであった。 cross
sectionalな検討では、低い P波は PVC(p=0.09)、 PAC(p＜0.05)と関連し、低い運動耐容能とも関連した
(p=0.07)。長い PQ間隔は低い CI(p＜0.05)と低い運動耐容能(p=0.07)と関連した。幅広い QRSは低い CI(p＜
0.05)、低い EF(p＜0.01)、大きな EDVI(p＜0.01)、高い BNP(p＜0.01)、 PVC(p＜0.05)と関連した。長い QT時
間は高い BNP(p＜0.01)、 PAC(p＜0.05)と関連した。【結論】 Fontan術後患者においても12誘導心電図は病態把
握に有用である。とくに PQ間隔、 QRS幅は心房心室の機械的電気的同期性を反映すると考えられ、経時的な評価
が重要である。
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デジタルオーラル | 周産期・心疾患合併妊婦

デジタルオーラル（ I）19（ OR19） 
周産期・心疾患合併妊婦
指定討論者:石戸 美妃子（東京女子医科大学 循環器小児科） 
指定討論者:畑崎 喜芳（富山県立中央病院 小児科）
 

 
敗血症による高度左室機能障害に対し、経皮的心房中隔裂開術と両側肺動脈
絞扼術で救命し得た新生児例 
○黒田 浩行1, 菅谷 憲太1, 中野 裕介1, 渡辺 重朗1, 鉾碕 竜範1, 町田 大輔2, 益田 宗孝2, 伊藤 秀
一1 （1.横浜市立大学 小児科, 2.横浜市立大学 心臓血管外科） 
高肺血流型先天性心疾患を合併した極低出生体重児の手術時期による検討 
○山田 浩之, 中尾 厚, 土屋 恵司 （日本赤十字社医療センター 新生児科） 
バセドウ病母体から出生した児の循環動態の推移 
○石川 貴充, 内山 弘基 （浜松医科大学 医学部 小児科） 
先天性心疾患合併妊婦における左室拡張能指標の経時的変化と周産期心血管
イベントについて 
○福光 梓1, 宗内 淳2, 金子 育美1, 小川 明希1, 奥田 知世1, 村田 眞知子1, 秋光 起久子1, 渡辺 ま
み江2, 川上 剛史3, 伊藤 浩司1,4 （1.九州病院 中央検査室, 2.九州病院 小児循環器科, 3.九州病院
産婦人科, 4.九州病院 循環器内科） 
先天性心疾患の新生児搬送: 産科機能を持たない小児専門施設との相互補完
的連携 
○粒良 昌弘1, 江畑 亮太1, 國松 将也1, 遠藤 真美子1, 大曽根 義輝1, 尾本 暁子2, 鶴岡 智子3, 石
井 徹子4 （1.千葉大学医学部附属病院 小児科, 2.千葉大学医学部附属病院 周産期母性科, 3.千葉
県こども病院 新生児科, 4.千葉県こども病院 循環器科） 
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敗血症による高度左室機能障害に対し、経皮的心房中隔裂開術と
両側肺動脈絞扼術で救命し得た新生児例

○黒田 浩行1, 菅谷 憲太1, 中野 裕介1, 渡辺 重朗1, 鉾碕 竜範1, 町田 大輔2, 益田 宗孝2, 伊藤 秀一1 （1.横浜
市立大学 小児科, 2.横浜市立大学 心臓血管外科）
Keywords: 経皮的心房中隔裂開術, 両側肺動脈絞扼術, 補助循環
 
【背景】心筋炎などによる新生児期の左室機能障害は予後不良であり、補助循環の使用を要することがある。一
方で新生児、特に早産児や低出生体重児への補助循環の使用は、合併症の観点から積極的には行いづらい側面が
ある。今回我々は、出生直後からの敗血症に伴う高度左室機能障害およびショックで発症し、経皮的心房中隔裂
開術(BAS)による肺うっ血の解除と、両側肺動脈絞扼術(BPAB)による体循環血液量の維持で、補助循環を使用せず
救命し得た新生児例を経験した。 
【症例】在胎34週2日、出生体重2492gの早産低出生体重児。院外で陣痛発来し、前医へ搬送中の救急車内で出生
した。生直後からチアノーゼと大量喀血を認め、当院へ転院となった。当院入院時心エコー検査では構造異常を
認めず、 LVFS 10.6%と高度左室機能障害を認めた。血液培養から Streptococcus gallolyticusが検出され、同
菌の敗血症が原因と考えられた。大動脈弓血流が逆行性であったことから動脈管依存性体循環と考え、左房拡大
と卵円孔の加速血流から、重度肺うっ血による大量喀血と評価した。全身状態や体格から開胸術による補助循環
の装着に不耐と判断し、緊急 BASによる左房減圧を行い、喀血は著明に改善した。日齢1に体循環血液量の維持目
的に BPABを施行し、その後左室機能の改善を認めたため、日齢6に肺動脈絞扼解除術と動脈管結紮術を
行った。術後経過は良好で通常の2心室循環が成立することを確認し、日齢37に自宅退院となった。 
【考察】 BASおよび BPABは左心低形成症候群に代表される左心狭窄・閉塞性疾患において一般的な治療戦略であ
るが、高度左室機能障害といういわば「機能的」左心狭窄に対し行われた報告は少ない。合併症の多い早産児や
低出生体重児への補助循環を回避できるという点で、有用な治療の選択肢であると考えられた。
 
 

高肺血流型先天性心疾患を合併した極低出生体重児の手術時期に
よる検討

○山田 浩之, 中尾 厚, 土屋 恵司 （日本赤十字社医療センター 新生児科）
Keywords: 先天性心疾患, 極低出生体重児, 肺高血圧
 
【目的】高肺血流型の先天性心疾患(CHD)は、早期に手術が必要なことがあるが、極低出生体重児(VLBWI)で
は、その未熟性ゆえに手術リスクは高く、手術時期に関する確立された見解はない。高肺血流型の CHDを合併し
手術を要した VLBWIについて検討する。【対象】2010年1月-2019年12月に当科に入院した40例を早期に初回手術
を行った E群25例(手術日齢3-64、中央値9、手術時体重413-1438g、中央値1199g)、体重の増加(≧1500g)を待ち
初回手術を行った D群15例(手術日齢72-930、中央値107、手術時体重1702-8075g、中央値2474g)にわけ後方視的
に検討した。評価項目は死亡、周術期・遠隔期合併症とした。動脈管開存(PDA)のみの例は除外した。【結果】在
胎週数、出生体重、性別、 CHD内訳、染色体異常の有無に関して、両群間で統計学的な有意差は認めなかった。
CHD内訳:心室中隔欠損(VSD)25例、両大血管右室起始4例、大動脈縮窄複合3例、左心低形成症候群3例、大動脈肺
動脈窓2例、総動脈幹症1例、総肺静脈還流異常(TAPVC)1例、心房中隔欠損(ASD)1例。染色体異常は20例 。手術内
訳 E群:肺動脈絞扼(PAB)10例、両側 PAB7例、 PDA結紮7例、大動脈縮窄修復＋ PAB1例。 D群: PAB7例、両側
PAB1例、 VSD閉鎖4例、 ASD閉鎖2例、 TAPVC修復1例。初回手術に関連した周術期死亡は認めなかったが、最終的
に10例死亡(E群8例、 D群2例)、重篤な染色体異常の例を除くと2例死亡(E群1例、 D群1例)。いずれの場合でも両
群間で統計学的に有意差は認めなかった。合併症に関しては壊死性腸炎2例(E群1例、 D群1例)。術後に肺高血圧
(PH)を認めた例は7例(E群なし、 D群7例、 p＜0.01)で有意差を認めた。超低出生体重児(ELBWI)と VLBWIで比較
すると ELBWI群で PHを認めた例が多かった(OR11.2、95%CI:1.7-70.8)。【考察】高肺血流型の CHDを合併した
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VLBWI(特に ELBWI)では、術後 PHが残存することがあり、長期的予後を考慮するとより早期に肺血流を制限する
治療が必要と考える。
 
 

バセドウ病母体から出生した児の循環動態の推移
○石川 貴充, 内山 弘基 （浜松医科大学 医学部 小児科）
Keywords: バセドウ病, 新生児, NT-proBNP
 
【目的】新生児甲状腺機能亢進症に伴う心不全はバセドウ病母体児において最も注意すべき合併症の一つであり
循環動態には注意を払う必要があるものの、これまでに同児の循環動態を評価した報告はない。今回下記の方法
でバセドウ病母体児の循環動態を前方視的に検討した。【方法】対象は2006年4月から2018年5月までに浜松医科
大学付属病院で出生したバセドウ病母体児80例。 Third trimesterにおける母体甲状腺レセプター抗体(TRAb)陽
性36例(positive TRAb群)と陰性44例(negative TRAb群)に分類し日齢0、5、10、30における甲状腺機能ならびに
N-terminal pro-brain natriuretic peptide(NT-proBNP)を含む各種パラメータを比較検討した。【結果】2群間
で母体年齢、在胎週数、出生体重、 Apgar score、臍帯血 pHに有意差は認めなかった。抗甲状腺薬を投与されて
いた母体は positive TRAb群16例、 negative TRAb群10例(p=0.039)で、出生後抗甲状腺薬投与を必要とした児は
positive TRAb群の4例(11.1%)、 subclinical hyperthyroidismと診断した児は positive TRAb群の8例(22.2%)で
あった。 positive TRAb群では negative TRAb群に比べ日齢5で FT4が有意に高値(p＜0.05)、日齢10で FT3と
FT4が有意に高値(それぞれ p＜0.05, p＜0.01)、 TSHが有意に低値(p＜0.05)であった。さらに日齢5と10におけ
る NT-proBNPは positive TRAb群で negative TRAb群に比べ有意に高値であった(日齢5:それぞれ中央値
752pg/mL, 563pg/mL, p=0.034; 日齢10:それぞれ中央値789pg/mL,597pg/mL, p=0.002)。【結論】本研究では
subclinicalな甲状腺機能亢進症の児が多かったものの、 positive TRAb群では日齢5から10にかけて有意な NT-
proBNPの上昇が確認された。母体 TRAbが高値の場合、特に日齢10までの期間は児の循環動態や心不全症状に注意
する必要があることが示唆された。
 
 

先天性心疾患合併妊婦における左室拡張能指標の経時的変化と周
産期心血管イベントについて

○福光 梓1, 宗内 淳2, 金子 育美1, 小川 明希1, 奥田 知世1, 村田 眞知子1, 秋光 起久子1, 渡辺 まみ江2, 川上
剛史3, 伊藤 浩司1,4 （1.九州病院 中央検査室, 2.九州病院 小児循環器科, 3.九州病院 産婦人科, 4.九州病院
循環器内科）
Keywords: 心疾患合併妊娠, 周産期, 左室拡張機能
 
【背景と目的】妊娠後期の左室拡張能低下は産褥心筋症をはじめとする妊娠関連心機能障害の指標となる。先天
性心疾患(CHD)合併妊娠における左室拡張能指標の変化と予後について検討した。  
【対象と方法】2004年以降に当院で周産期管理中に心エコー図検査を施行した CHD合併妊婦94例(心血管イベント
あり22例、なし72例)を対象として、妊娠初期、後期、産褥期の各期における左室拡張能指標(左房容積、 E/A、
E/e')を後方視的に追跡し、周産期管理中の母体心血管イベントとの関連について検討した。心血管イベントは新
規不整脈の出現、加療を要した心不全とした。  
【結果】イベントあり群において妊娠初期、後期、産褥期における各変化は、左房容積(ml)：44 vs 67 vs
48(p＜0.001)、 E/A：1.96 vs 1.36 vs 1.37(p＜0.001)、 E/e’：9.66 vs 10.48 vs 11.67(p＝0.35)であるのに
対し、イベントなし群では左房容積(ml)：42 vs 45 vs 45(p＝0.163)、 E/A：2.13 vs 1.67 vs 1.60(p＜0.05)、
E/e’：10.86 vs 9.86 vs 11.30(p＝0.08)であった。両群ともに妊娠初期から後期にかけて E/Aは低下し、
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E/e'は変化しなかったが、イベントあり群では妊娠後期の左房容積が有意に大きかった(p＜0.001)。 
【考察】妊娠経過中の左室拡張能指標は心血管イベントの関与で異なる推移を呈し、特に左房負荷増大に伴う変
化は心血管イベント発症の予測指標になりうる可能性が示唆された。
 
 

先天性心疾患の新生児搬送: 産科機能を持たない小児専門施設と
の相互補完的連携

○粒良 昌弘1, 江畑 亮太1, 國松 将也1, 遠藤 真美子1, 大曽根 義輝1, 尾本 暁子2, 鶴岡 智子3, 石井 徹子4

（1.千葉大学医学部附属病院 小児科, 2.千葉大学医学部附属病院 周産期母性科, 3.千葉県こども病院 新生児
科, 4.千葉県こども病院 循環器科）
Keywords: 新生児, 搬送, 胎児診断
 
【はじめに】先天性心疾患の周産期管理は, 胎児診断・分娩から新生児管理・手術へとシームレスな体制整備が
理想とされている。しかし医療事情より, そのような体制が同一施設で完結できない地域も存在する。当院は県
内の先天性心疾患の胎児診断・周産期管理の中核病院であり, 胎児診断を基に分娩計画を立て, 出生後先天性心
疾患手術が可能な施設へと搬送する役割を担っている。【方法】2017年1月から2019年12月の3年間に当院で出生
し, 新生児搬送を行なった先天性心疾患の新生児を対象とし, 診療録から後方視的に検討した。【結果】3年間に
50例の先天性心疾患の新生児搬送を行なった。在胎週数と出生体重の中央値は, 38週, 2663gで, 自然分娩12例,
計画的誘発分娩31例, 予定帝王切開4例, 緊急帝王切開3例であった。出生後48例が直近の先天性心疾患手術が可
能な小児専門施設へ搬送され, 2例が他の小児心臓血管手術が可能な施設へ搬送された。出生から搬送までの時間
の中央値は4時間(四分位範囲: 3-23時間)であった。6例が気管挿管下に, 37例がプロスタグランジン E1製剤投与
下に搬送された。新生児期手術は47例に行なわれた。また以下の胎児診断がついた3例, 心房間交通に強い制限の
ある左心低形成症候群, 重症 Ebstein奇形, 心不全徴候のある大動脈左室トンネルの3例では, 小児専門施設の循
環器科・新生児科スタッフが当院での帝王切開に立ち会い, 気管挿管及び臍帯静脈カテーテル留置を行なった後,
手術室から搬送した。この3例を含め, 全50例に搬送に伴う有害事象は認められなかった。【結語】正確な胎児診
断と周産期管理計画により, 先天性心疾患児の安全な新生児搬送が可能であった。同一施設内において胎児診断
から分娩, 手術を含めた新生児管理まで完結できる体制整備を進める必要性については論を待たないが, 緊密な
施設間連携により各施設の機能を補完できる可能性がある。
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ I）20（ OR20） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患1
指定討論者:三谷 義英（三重大学大学院医学系 研究科小児科学） 
指定討論者:馬場 志郎（京都大学大学院医学研究科 発生発達医学講座 発達小児科学）
 

 
セレキシパグの小児肺動脈性肺高血圧症に対する安全性と効果：初の多施設
共同研究 
○Hansmann Georg1,4, Meinel Katharina2,4, Bukova Mila1,4, Chouvarine Philippe1,4, Waahlander
Haakan3,4, Koestenberger Martin2,4 （1.ハノーバー医科大学 小児循環器・集中治療部門, 2.グ
ラーツ医科大学 小児科 小児循環器部門, 3.ヨーテボリ大学 ザールグレンスカ大学病院 クイーンシ
ルビア小児病院, 4.欧州小児肺血管疾患ネットワーク） 
シリビニンは肺動脈性肺高血圧症ラットモデルにおいて症状緩和効果がある 
○川口 奈奈子, 張 ていてい, 羽山 恵美子, 古谷 喜幸, 中西 敏雄, 杉山 央 （東京女子医科大学
循環器小児・成人先天性心疾患科） 
小児期発症の特発性・遺伝性肺高血圧および先天性心疾患に合併する肺高血
圧患者における心不全と右冠動脈径の関係 
○岩朝 徹1, 坂口 平馬1, 大内 秀雄1,2, 津田 悦子1, 白石 公1, 黒嵜 健一1, 山田 修3 （1.国立循環
器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患科, 3.国立循環
器病研究センター 病理部） 
Ebstein 奇形に先天性間質性肺疾患を合併した一男児例 
○大塚 沙樹1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1, 松田 浩一1, 武野 亨1, 赤木 健太郎1, 平田
拓也1, 池田 義2, 滝田 順子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科, 2.京都大学医学部附属病院 心
臓血管外科） 
小児期・青年期発症の肺動脈性肺高血圧症患者のメンタルヘルス 
○川合 玲子1, 高月 晋一1, 判治 由律香1, 中山 智孝2, 松裏 裕行1 （1.東邦大学医療センター大森
病院小児科, 2.高知大学医学部小児思春期医学講座） 
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セレキシパグの小児肺動脈性肺高血圧症に対する安全性と効
果：初の多施設共同研究

○Hansmann Georg1,4, Meinel Katharina2,4, Bukova Mila1,4, Chouvarine Philippe1,4, Waahlander Haakan3,4,
Koestenberger Martin2,4 （1.ハノーバー医科大学 小児循環器・集中治療部門, 2.グラーツ医科大学 小児科 小児
循環器部門, 3.ヨーテボリ大学 ザールグレンスカ大学病院 クイーンシルビア小児病院, 4.欧州小児肺血管疾患
ネットワーク）
Keywords: 肺高血圧症, セレキシパグ, 多施設共同研究
 
Background: EPPVDN investigated the safety and efficacy of add-on selexipag in the largest,
exploratory pediatric cohort to date. 
Methods: This is a prospective observational study of 15 consecutive children with PAH, treated with
oral add-on selexipag at 3 centers. Most patients underwent cardiac catheterizations at baseline and
median 8 months follow-up. All patients had clinical, echocardiographic and NTproBNP studies,
including the novel EPPVDN pediatric PH risk score. 
Results: There was no death during selexipag use. Two of 15 patients ultimately underwent lung
transplantation. One patient with heritable PAH died on intravenous treprostinil (off selexipag).
Mean right atrial pressure, the ratio of pulmonary artery to systemic artery pressure (mPAP/mSAP -
17%; p＜0.05), and transpulmonary pressure gradients (mean TPG -17%; p＜0.01; diastolic TPG -6 mmHg;
p＜0.05) improved. Selexipag therapy was associated with better TAPSE and functional class. Non-
invasive and combined-invasive PH risk scores improved (lower risk +18-22%, higher risk －35-37%; p＜
0.05). Overall, the efficacy of selexipag was variable, often with better response in less sick
patients. 
Conclusion: Oral selexipag use in children with PAH is well tolerated and safe when closely
monitored. Add-on selexipag therapy improved several outcome-relevant variables in about half, and
prevented disease progression in additional 27% of patients. The novel EPPVDN pediatric PH risk score
indicated these drug effects properly, can be useful in clinical follow-up, and should be validated
in larger prospective studies.
 
 

シリビニンは肺動脈性肺高血圧症ラットモデルにおいて症状緩和
効果がある

○川口 奈奈子, 張 ていてい, 羽山 恵美子, 古谷 喜幸, 中西 敏雄, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小
児・成人先天性心疾患科）
Keywords: pulmonary arterial hypertension, CXCR4, silibiinin
 
【背景】肺動脈性肺高血圧症（ PAH）は指定難病で、有効な治療法が確立されていない。治療薬開発に用いるた
め、我々はモノクロタリン投与と低酸素飼育による PAHモデルラットを作製した。そして、細胞増殖や幹細胞の
定着、がん転移に関わるケモカイン受容体 CXCR4の発現が、このモデルラットの肺動脈において正常対照群より
上昇することを2018年に報告した。【目的】そこで、 CXCR4阻害剤が PAHの症状を緩和するのではないかと考
え、 CXCR4阻害剤作用を有するシリビニンの効果を調べた。シリビニンは毒性のない天然のポリフェノール性フ
ラボノイドで、肝疾患、がん、エイズ（ CXCR4は HIVの co-recepter）の治療薬としても期待されている。【方
法】オスの SDラットにモノクロタリンを単回投与して1-5週間低酸素環境（1 0%O2）で飼育して PAHモデルを作製
し、その間シリビニンあるいはビヒクル（シリビニンを経口投与するために混合した増粘剤）をシリビニン群と
同量毎日経口投与した。実験終了時各週に、右心室圧（ RVSP)、フルトンインデックス（ FI）などを測定して、
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PAHの重症度を評価した。また、肺動脈ならびに肺も採取し、 RT-qPCRや組織免疫染色法を用いて CXCR4やいくつ
かの幹細胞マーカー、炎症マーカーの発現を調べた。【結果】シリビニン投与2週間で、対照群と比較して有意に
RVSP、 FIなどの上昇が抑制された。同時に、肺動脈における CXCR4の発現の上昇も抑制された。しかしなが
ら、3週間以降では、効果が観察されなかった。【考察】シリビニンは肺動脈の CXCR4の発現を抑制することに
よって PAHの症状を緩和したと考えられるが、3週間経過後以降は、効果がなかった。このことから、シリビニン
が PAHの進行において比較的初期に効果がある、すなわち、比較的初期に CXCR4が PAH進行に関係すると考えら
れる。【結論】シリビニンは PAHの進行において比較的初期に治療薬として有効である可能性がある。
 
 

小児期発症の特発性・遺伝性肺高血圧および先天性心疾患に合併
する肺高血圧患者における心不全と右冠動脈径の関係

○岩朝 徹1, 坂口 平馬1, 大内 秀雄1,2, 津田 悦子1, 白石 公1, 黒嵜 健一1, 山田 修3 （1.国立循環器病研究セン
ター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 成人先天性心疾患科, 3.国立循環器病研究センター 病理
部）
Keywords: 肺高血圧, 冠動脈, 右心機能
 
【目的】小児期発症の特発性・遺伝性肺動脈性肺高血圧患者(IPAH/HPAH)及び、先天性心疾患に合併する肺高血圧
患者(CHD-PH)において、右心機能が保持されている例では右冠動脈が太く発達している例が散見される。このた
め右冠動脈径と心不全の関連について検討した。【方法】当科で選択的右冠動脈造影/大動脈造影を実施した、３
歳以上の IPAH/HPAH患者19名と CHD-PH患者24例（6.3～57歳・中央値24歳）・延べ138回のカテーテル検査につい
て、右冠動脈径/体表面積比(RCA/BSA)と、カテーテル検査による血行動態・トレッドミル運動負荷試験における
運動耐容能、 BNP値、 WHO機能分類・肺高血圧に対する治療薬の関連について評価を行った。【結果】
RCA/BSAは右室収縮期圧、収縮期肺動脈圧/収縮期大動脈圧比（ Pp/Ps）に正の比例関係にあった。(p＜0.05)カ
テーテルで算出した RpI・ CIとは相関せず、 BNP・ Peak VO2とは相関する傾向が認められた。相関が弱い BNP値
は RCA/BSA値が一定以下になった例では高値になっていた。また IPAH/HPAH群に比べ、 CHD-PH群では有意に
RCA/BSAが高値(7.61±2.631 vs 1.35 ± 4.66, p＜0.01)であった。【結論】発達した右冠動脈は、おそらく右心機
能の保持に重要であると推測されるが、それのみで心不全を規定するものではない。しかし CHD-PHでは右冠動脈
が太いことが、心不全症状が一般的に少ないことに関連している可能性が示唆された
 
 

Ebstein 奇形に先天性間質性肺疾患を合併した一男児例
○大塚 沙樹1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1, 松田 浩一1, 武野 亨1, 赤木 健太郎1, 平田 拓也1, 池田
義2, 滝田 順子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科, 2.京都大学医学部附属病院 心臓血管外科）
Keywords: Ebstein奇形, 先天性間質性肺障害, 先天性肺胞蛋白症
 
Ebstein奇形の新生児期治療方針決定では、肺血流が確保されるか否か重要となる。今回我々は、右心室サイズ含
めた肺血流の評価から肺循環が維持できると判断したにもかかわらず進行性の呼吸不全症を生じ、肺生検含めた
精査の結果から先天性間質性肺疾患と診断された治療難渋症例を経験したのでここに報告する。 症例は3か月男
児。在胎中の異常は指摘されなかった。在胎40週4日、予定日超過のために誘発分娩で出生、出生時体重3400g、
Apgar Score 8/8点だった。出生後徐々に進行する呼吸障害から酸素投与、 CPAP管理を行うも改善せず、精査の
結果 Ebstein奇形と診断された。 Lipo-PGE1持続点滴開始後に当院搬送となった。三尖弁 plasteringは
55.4mm/m2、三尖弁逆流中等度以上であったが、右心房・右房化右室サイズから計算した GOS scoreは0.64（
Grade 2）と低く肺血流は右心室からの順行性血流のみで成り立つと考えられた。その後も進行性の呼吸不全が持
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続したため、生後3ヶ月で根治術（ Cone術）を施行した。しかし術後も呼吸不全と低酸素血症が進行したため挿
管管理となった。原因検索のために肺生検を行なった。肺表面は敷石状で、肺胞内に泡沫状マクロファージの集
簇、間質の線維化と肥厚を認め、採血では SP-D低下も認めた。先天性間質性肺疾患と診断し、ステロイド投
与、サーファクタント気管内投与を行なった。呼吸不全は徐々に改善し抜管可能であった。現在、先天性間質性
肺疾患と先天性肺胞蛋白症の鑑別のための遺伝子検査を行なっている。 肺血流減少型右心系先天性心疾患は、時
に肺低形成や末梢肺動脈のびまん性狭窄を合併するが、先天性間質性肺疾患との合併は極めて稀である。説明困
難な経過を呈した呼吸不全症例に対して積極的な肺生検を行うことに意義があると思われた。
 
 

小児期・青年期発症の肺動脈性肺高血圧症患者のメンタルヘルス
○川合 玲子1, 高月 晋一1, 判治 由律香1, 中山 智孝2, 松裏 裕行1 （1.東邦大学医療センター大森病院小児科,
2.高知大学医学部小児思春期医学講座）
Keywords: 肺動脈性肺高血圧症, メンタルヘルス, 小児
 
【背景】成人の肺動脈性肺高血圧(PAH)では疾患重症度がメンタルヘルスに大きく影響し、気分障害や不安障害の
罹患率が高いことが知られているが、小児期から青年期発症の患者においてもメンタルヘルスの評価や管理が重
要視されるようになってきた。【目的】小児期から青年期発症の特発性および遺伝性 PAH患者のメンタルヘルス
不調と、疾患重症度や治療との関連について検討した。【対象】対象は研究開始時点で15歳以上の患者30人(女性
19人)、年齢中央値 27歳(四分位範囲 21.75-31.5)である。治療経過年数は15.5 (11-19.25)年、
Epoprostenol/Treprostinil持続静注16人、平均肺動脈は中央値48.5 (36.75-66.0) mmHg、肺血管抵抗 10.1
(8.85-17.825) Wood単位である。【方法】メンタルヘルス不調を理由に専門診療科による治療を要した４人（気
分障害 ２人、不安障害 2人）と就業しながら睡眠障害のため継続的な投薬を受けている４人をメンタルヘルス不
調群(8人、27%)（不調群）とし、それ以外の22人を対象群とし、両群の疾患重症度、治療内容を後方視的に検討
した。【結果】不調群は対照群と比較して NYHA機能分類3度以上の症例が多く(50 vs 14%, p=0.037)より重症で
(平均肺動脈圧 72 vs 45mmHg (p=0.003)、肺血管抵抗 18.9 vs 9.75Wood単位 (p=0.002))、高頻度に持続静注薬
が使用 (88 vs 41%, p=0.024)されていた。特に社会生活が困難となった４人は全例女性で肺血管拡張薬の持続静
注を受け１年以内に心不全やカテーテルトラブルによる予期しない入院を経験していた。【結論】小児期・青年
期発症 PAH患者の27%がメンタルヘルス不調を訴えていた。特に高度の肺高血圧の増悪や治療合併症のため予定外
の入退院を繰り返す重症 PAHの症例でメンタルヘルスが悪化する傾向にあり、精神的・社会的サポートが重要で
あると考えられた。
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ I）21（ OR21） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患2
指定討論者:高月 晋一（東邦大学医療センター大森病院 小児科） 
指定討論者:土井 庄三郎（国立病院機構 災害医療センター）
 

 
ヒト内在性レトロウイルス Kは肺動脈内皮細胞において炎症と内皮間葉転換
を誘導する 
○大槻 祥一郎1,2, Taylor Shalina2, Moonen Jan-Renier2, Marciano David2, Cao Aiqin2, Wang
Lingli2, Roof Michal2, 澤田 博文1, 三谷 義英1, Rabinovitch Marlene2 （1.三重大学 大学院 医学
系研究科 小児科学, 2.Depatrment of Pediatrics, Division of Cardiology, Stanford University
School of Medicine） 
肺高血圧症を合併した慢性肺疾患患者の管理：適切なフォローアップについ
て考える 
○渡辺 健一, 佐藤 大祐, 額賀 俊介, 星名 潤, 添野 愛基, 小林 玲, 田中 篤 （長岡赤十字病院
小児科） 
完全型房室中隔欠損症における肺循環 
○土井 大人1, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 江崎 大起1, 落合 由恵2 （1.九
州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管科） 
iPS細胞を用いたダウン症患者における肺高血圧症メカニズムの解析 
○杉辺 英世1, 石田 秀和1, 水流 宏文1, 桂木 慎一1, 石井 良1, 成田 淳1, 石井 陽一郎2, 小垣 滋豊
3, 北畠 康司1, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 小児科学, 2.大阪母子医療センター,
3.大阪急性期・総合医療センター） 
先天性横隔膜ヘルニアに伴う肺高血圧、肺循環の遠隔期成績：肺血管拡張薬
の有益性 
○大矢 和伸, 澤田 博文, 三谷 義英, 坪谷 尚季, 淀谷 典子, 大橋 啓之, 早川 豪俊, 平山 雅浩
（三重大学医学部附属病院 小児科学） 
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ヒト内在性レトロウイルス Kは肺動脈内皮細胞において炎症と内
皮間葉転換を誘導する

○大槻 祥一郎1,2, Taylor Shalina2, Moonen Jan-Renier2, Marciano David2, Cao Aiqin2, Wang Lingli2, Roof
Michal2, 澤田 博文1, 三谷 義英1, Rabinovitch Marlene2 （1.三重大学 大学院 医学系研究科 小児科学,
2.Depatrment of Pediatrics, Division of Cardiology, Stanford University School of Medicine）
Keywords: 肺動脈性肺高血圧, ヒト内在性レトロウイルス, 内皮間葉転換
 
【背景】ヒト内在性レトロウイルス(HERVs)配列はヒトゲノムの8％を構成するが、大部分は変異により不活化さ
れている。しかし HERV-K dUTPaseは、癌や自己免疫疾患、肺動脈性肺高血圧の病態に関連している。【目的】
HERV-Kの肺動脈内皮細胞(PAECs)への病態を解明すること。【仮説】単球より分泌された HERV-K dUTPaseが、
PAECsに炎症及び内皮間葉転換(EndMT)を誘導する。【方法】ヒト PAECsに recombinant HERV-K dUTPaseを投与
し、細胞表現型、遺伝子及びタンパク質発現の変化を評価した。 HERV-K dUTPaseを過剰発現させた単球(THP1細
胞)と PAECsを共培養し、細胞表現型、遺伝子発現の変化を評価した。分子メカニズムに関して、候補受容体
(Toll-like receptor 4(TLR4))及び下流シグナル分子(NFκ B、 activator protein 1(AP1))を、 small
interfering RNA又は阻害剤で抑制し、 vascular cell adhesion molecule 1(VCAM1)、 IL6(共に炎症の指標)及
び Snail(EndMTの指標)に対する作用を評価した。【結果】 HERV-K dUTPaseを投与された PAECsは、平滑筋様の
形態変化を示し、免疫染色でα SMアクチンの増加、血管内皮(VE)カドヘリンの減少を認めた。また遺伝子/タンパ
ク質レベルで、 Snailの増加、 VEカドヘリン及び CD31の減少、α SMアクチン及び SM22αの増加を認めた。共培
養に於いても HERV-K dUTPaseを投与された場合と同様の結果が得られた。また VCAM1及び IL6が増加した。次に
TLR4の阻害は、 HERV-K dUTPaseによる NFκ B及び AP1(cJun)の活性を抑制し、さらに NFκ Bの阻害は VCAM1、
IL6及び Snailを抑制した。一方 AP1(cJun)の阻害は、 IL6、 Snailを抑制したが、 VCAM1を促進した。 VCAM1の
制御には、共免疫沈降と mass spectrometryの結果より CD146-ERK-AP1(ATF2)シグナルも関与していた。【結
論】単球より分泌された HERV-K dUTPaseは、 PAECsに於いて TLR4及び CD146を介して NFκ B、 AP1(cJun、
ATF2)を活性化し、炎症及び EndMTを誘導した。
 
 

肺高血圧症を合併した慢性肺疾患患者の管理：適切な
フォローアップについて考える

○渡辺 健一, 佐藤 大祐, 額賀 俊介, 星名 潤, 添野 愛基, 小林 玲, 田中 篤 （長岡赤十字病院 小児科）
Keywords: 肺高血圧, 慢性肺疾患, 新生児
 
【背景】新生児医療の進歩に伴い超早産児生存率改善の一方で慢性肺疾患（ CLD）は増加している。 CLD重症例
では肺高血圧症（ PH）を合併し予後と関連する。 PHを合併した CLD患者の頻度や適切なフォローアップ方法に
ついては確立していない。【目的・方法】2009年4月から2019年3月に当科に入院または外来通院した PH合併
CLD患者の診療録から経過や予後を後方視的に検討し今後のフォローアップの方法を考える。【結果】対象は
8例。在胎週数は26.7週、出生体重は716g（いずれも中央値）。先天性心疾患（ CHD）合併は6例（ ASD 3、 VSD
1、 AVSD 1、 IAA 1）。21 trisomy 4例。全例で在宅酸素療法（ HOT）使用歴あり。 NICU退院時は PHを指摘さ
れず、退院後に初めて重度 PHと診断された2例があった。乳児期に重度 PHであっても、 HOTや肺血管拡張薬、
CHDに対する外科的介入等で概ね PHは改善したが、2歳以降の遠隔期にも PH（疑い含む）が残存したのは以下の
4例。症例1）19歳女性。外来で不整脈を指摘され、心エコーで TR 3.0m/sと軽度 PH疑い。症例2）9歳女児。3歳
時 HOT終了。7歳 PH疑いで心カテ： mPAP 20、 Rp 3.8 u・ m2。症例3）7歳男児。21trisomy、 cAVSD、生後
3ヵ月 PDA結紮術、 PAB施行。3歳心カテ： mPAP 24, Rp 4.1、4歳 ICR施行。5歳心カテ： mPAP 24, Rp 2.40。症
例4）3歳女児。21 trisomy、 ASD。3歳心カテ： mPAP 52, Rp 11.38、 HOTと PDE-5iで加療中。【考察】ハイリ
スク症例は NICU退院前に循環器医が心エコーを行うことで見逃しを予防できると考えられる。 CHDの有無に関わ
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らず、適切な管理や介入により概ね PHは軽快するが、遠隔期にも PHが残存する例や再燃が疑われる例もあ
り、ハイリスク症例では学童期以降もフォローが必要な可能性がある。新生児科医と連携し、また症例を蓄積す
ることで遠隔期の予後と適切なフォローアップについて検討することが重要である。
 
 

完全型房室中隔欠損症における肺循環
○土井 大人1, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 江崎 大起1, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児
科, 2.九州病院 心臓血管科）
Keywords: 完全型房室中隔欠損症, 肺血管コンプライアンス, 術後肺高血圧
 
【背景】先天性心疾患における肺循環評価は肺血管抵抗(Rp)と肺血管コンプライアンス(Cp)の両者を評価するこ
とが重要である。左心系疾患も肺循環へ影響し、 Cp低値は予後不良因子となる。完全型房室中隔欠損症(C-
AVSD)は左右短絡に加え、房室弁形態、房室弁狭窄・逆流など肺循環に影響する因子は多い。【目的】 C-AVSDに
おける房室弁形態と肺循環指標との関連を検討する。【対象と方法】2000年から2018年に当院で手術を施行し
た、複雑心奇形や Fontan術症例を除く C-AVSD 42例を対象とし、術前心臓カテーテル検査より算出した血行動態
指標と心エコー図検査から得られた房室弁形態所見(Rastelli分類、僧帽弁逆流、 atrioventricular valve
index[AVVI])の関連を評価した。【結果】術前検査時生後5か月(0-66)、手術時生後10か月(1-70)、男19例
(45％)、 Down症27例(64％)で、 RastelliA型28例、 C型14例、僧房弁逆流中等度以上19例(45％)、
AVVI0.67(0.41-0.91)であった。。肺動脈収縮期/拡張期/平均圧58mmHg(23-100)/19mmHg(8-59)/37mmHg(17-
61)、左房圧4mmHg(1-9)、肺体血流比4.1(1.4-10.9)、 Rp2.97WU・ m2(0.65－14.4)、 Cp3.53mL/mmHg/m2(0.99-
9.70)であった。房室弁形態と Rpおよび Cpには関連がなかった。 Down症では Rpに有意差はなかったが
(p＝0.23)、 Cpは有意に低値であった(2.98vs4.53、 p＝0.03)。術後 PHは術前 Rp、 Cpと関連していたが(P＜
0.001)、術後僧帽弁狭窄(肺動脈楔入圧、左室流入血流速度)との関連はなかった。【結語】 C-AVSD患者の術前
Rp・ Cpは房室弁形態・機能と関連はなかった。 Down症では Cpが有意に低値で、術後 PHは術前 Rp・ Cpと関連
していた。
 
 

iPS細胞を用いたダウン症患者における肺高血圧症メカニズムの
解析

○杉辺 英世1, 石田 秀和1, 水流 宏文1, 桂木 慎一1, 石井 良1, 成田 淳1, 石井 陽一郎2, 小垣 滋豊3, 北畠 康司
1, 大薗 恵一1 （1.大阪大学大学院 医学系研究科 小児科学, 2.大阪母子医療センター, 3.大阪急性期・総合医療
センター）
Keywords: 肺高血圧症, ダウン症, iPS細胞
 
【背景】ダウン症候群は肺動脈性肺高血圧症(PAH)を合併しやすく、気道狭窄や肺低形成など呼吸器系合併症の影
響が疑われてきた。一方で肺血管細胞の機能異常が PAHの進展に関与している可能性も報告されているが、3本の
21番染色体を有する血管細胞が PAH発症に関わるメカニズムは解明されていない。【目的】ダウン症候群患者由
来 iPS細胞を、血管内皮細胞(EC)と平滑筋細胞(SMC)に分化誘導し、その細胞機能や網羅的遺伝子発現プロファイ
ルを明らかにすることで、ダウン症候群における PAH発症メカニズムの解明および特異的な治療法の開発を目指
す。【方法】 iPS細胞は、正常核型対照(WT)を3サンプル、ダウン症候群(T21)を3サンプル、 T21のうち1サンプ
ルを cre/loxPを用いてダイソミーに修正したもの(cDi21)を1サンプル、を用いた。それらを既報に従い EC、
SMCに分化させ、細胞機能（増殖能、アポトーシス、遊走能）、ミトコンドリア機能（ ROS、ΔΨ）について評価し
た。また次世代シークエンサーによる RNA-seqを行い網羅的発現プロファイル解析を行った。【結果】 RNA-
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seqを用いた主成分分析では、 T21-ECの発現プロファイルは WT-ECのそれと明らかに異なっており、 cDi21では
WTと類似の発現パターンに回復することが示された。また、 T21-ECはアポトーシスしやすくΔΨが低電位でありミ
トコンドリア機能異常が示唆された。 SMCの RNA-seq解析では、 WT-SMCと T21-SMCの間で網羅的な発現プロ
ファイルに大きな差はなかったものの、 T21-SMCでは細胞増殖能の亢進がみられ、 pathway解析では cell
proliferationや DNA duplicationに関わるシグナルの亢進が認められた。【結語】 T21-ECは WT-ECと異なる発
現プロファイルを示し、細胞機能にも異常が見られている。 PAHの発症に関与するシグナル経路を今後同定して
いきたい。 T21-SMCは細胞増殖が正常よりも亢進しており、これも PAHの発症に関与している可能性がある。
 
 

先天性横隔膜ヘルニアに伴う肺高血圧、肺循環の遠隔期成績：肺
血管拡張薬の有益性

○大矢 和伸, 澤田 博文, 三谷 義英, 坪谷 尚季, 淀谷 典子, 大橋 啓之, 早川 豪俊, 平山 雅浩 （三重大学医
学部附属病院 小児科学）
Keywords: 先天性横隔膜ヘルニア, 肺動脈性肺高血圧, 心臓カテーテル検査
 
【背景と目的】重症先天性横隔膜ヘルニア(CDH)に伴う PH(CDH-PH)は急性期だけでなく遠隔期にも重要な予後因
子となる。実臨床では CDH-PHに対し、吸入 NO(iNO)に加え、 PDE５阻害薬などの肺血管拡張薬が使用される例が
あるが、適応、評価法、効果など、その意義は確立していない。 CDH遠隔期の肺高血圧、肺循環成績や肺血管拡
張薬の有益性を検討する為に、当院の CDH症例をまとめた。【方法】2001～2019年に当院で CDH管理を行った症
例の後方視的検討。 CDH-PH治療例を中心に急性期治療内容、肺シンチや心臓カテーテル検査(心カテ)を含めた検
査所見、臨床経過について検討した。【結果】対象48例中12例で急性期に iNOに加えて肺血管拡張薬が使用さ
れ、うち生存例は6例だった。退院時評価では、6例ともエコーで PHを認め、肺シンチを行った3例は全て高度の
血流左右差を認め、6例全例で肺血管拡張薬が継続された。退院後の経過中、死亡はなく、他院で肺血管拡張薬が
中止された1例を除いて PH増悪に伴う再入院はなかった。術後肺血管拡張薬投与6例中5例と非投与１例で心カテ
を施行した。心カテ前のエコーは、1例で軽度の PHを認めるのみだった。安静時平均肺動脈圧(mPAP) は17.3±
2.0mmHg、肺血管抵抗係数は2.2±0.7wu*m2だったが、健側肺動脈閉鎖下では mPAP 27.5±2.5mmHgへ上昇し体血圧低
下も認めた。肺血管拡張薬非投与の１例ではこれらの変化が顕著で、肺血管抵抗が高く、患側の肺血管床が乏し
かった。肺血管拡張薬投与例では、肺シンチで継時的に肺血流アンバランスが改善した。【結語】 CDH-PH遠隔期
には、顕著な臨床症状やエコーでの PH所見がない例でも、左右の肺血管の不均衡に伴う肺循環障害が持続し、肺
血管拡張薬の有効性を示唆する例も認めた。 PH増悪を来すこともあり、肺シンチや心カテを含めた総合的な肺循
環評価が重要と考えた。リスク階層化に基く管理や、肺血管拡張薬の有益性の確立のため、さらなる検討が必要
と考えた。
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デジタルオーラル | フォンタン循環：フォンタン循環破綻

デジタルオーラル（ I）22（ OR22） 
フォンタン循環：フォンタン循環破綻
指定討論者:大内 秀雄（国立循環器病研究センター 小児循環器科成人先天性心疾患科） 
指定討論者:中野 俊秀（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
 

 
フォンタン術後の心血管機能特性～容量負荷に対する反応性～ 
○滝沢 友里恵1, 齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2

, 小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科学講座） 
Fontan循環確立後の機能的単心室症に対する人工弁置換術 
○中山 祐樹, 新川 武史, 宝亀 亮悟, 吉田 尚司, 新浪 博士 （東京女子医科大学 心臓血管外科） 
failing Fontan症例に対する fenestration作成術 
○馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 栄徳 隆裕1, 今井 祐喜1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 平井 健太1, 大月
審一1, 笠原 真悟2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学病院 小児循環器, 2.岡山大学病院 心臓血管外科,
3.岡山大学病院 小児麻酔科） 
Fontan循環の破綻から見た予後予測因子～経過観察中の臨床的イベントが予
後に与える影響 
○稲井 慶1, 犬塚 亮2, 島田 衣里子1, 新居 正基3, 小野 博4, 武田 充人5, 大月 審一6, 嘉川 忠博7

, 先崎 秀明8, 安河内 聰9, 中西 敏雄1 （1.東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科,
2.東京大学 小児科, 3.静岡県立こども病院 循環器科, 4.国立成育医療研究センター 循環器科,
5.北海道大学 小児科, 6.岡山大学 小児科, 7.榊原記念病院 小児循環器科, 8.北里大学 小児科,
9.長野県立こども病院 循環器小児科） 
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フォンタン術後の心血管機能特性～容量負荷に対する反応性～
○滝沢 友里恵1, 齋木 宏文1, 齋藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 中野 智1, 高橋 信1, 小泉 淳一2, 小山 耕太郎
1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科学講座）
Keywords: フォンタン, 心機能, 心不全
 
背景：前負荷低下と後負荷増強はフォンタン循環に特徴的であり、末梢臓器障害と関連する。ところが遠隔期に
は前負荷の過剰動員を介してフォンタン不全に至る症例が存在し、前負荷予備能の変化が疑われる。造影剤改良
に伴い、心抑制作用がほとんどない造影が可能なことに着目し、フォンタン循環では容量負荷に対する反応性が
経時的に変化するという仮説を検証した。方法：心臓カテーテル検査に際し主心室造影前後の中心静脈圧上昇(Δ
CVP)と心室収縮期および拡張末期圧の変化 (Δ ESP, Δ EDP)を同時圧測定により解析した。結果：主心室造影剤量
(1.3±1.1 vs 1.2±0.4 ml/kg, p=0.72)およびΔ CVP (1.0±1.5 vs 1.0±0.8 mmHg, p=0.81)はフォンタン(N=26)・非
フォンタン (N=95)で同様であったが、フォンタン症例では EDP上昇(0.6±1.4 vs 1.4±1.6 mmHg, p= 0.014)が小
さく、血管拡張に伴う ESP低下が顕著であった (-3.5±5.8 vs -1.5±4.1 mmHg, p= 0.040)。非フォンタンでは年
齢を問わず CVP、 EDP、 ESPの変化は一定であったが、フォンタンでは年齢とともに CVP (Δ CVP=0.09*Age-
0.36, p=0.024)および EDP (Δ EDP=0.09*Age-0.41, p=0.043)上昇が強まった一方、Δ ESPは一定 (p=0.70)で
あった。フォンタン症例における経肺圧較差は造影前後とも年齢とともに低下し (TPG=6.59 - 0.25*Age,
p=0.011)、またΔ CVPは PIIIPと弱い正相関(p=0.068)を示し、肺血管抵抗低下と心血管系リモデリングが示唆さ
れた。 EDP上昇に対する ESP上昇反応は乏しく、 Frank-Starling機序の破綻が疑われた。Δ CVPは既報同様にγ
GTPと弱い正相関を認めただけでなく、 eGFRと負相関を認めた (eGFR = 120.5-8.7×Δ CVP, p=0.016)。結
論：フォンタン術後症例の前負荷予備能は年齢とともに代償されるが、遠隔期には前負荷予備能改善のメリット
を享受できない心臓機能障害の存在が示唆された。末梢臓器障害の進行が前負荷予備能の変化に寄与する可能性
がある。
 
 

Fontan循環確立後の機能的単心室症に対する人工弁置換術
○中山 祐樹, 新川 武史, 宝亀 亮悟, 吉田 尚司, 新浪 博士 （東京女子医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 人工弁置換, Fontan循環, 単心室
 
【背景】 Fontan循環確立後の機能的単心室症で、修復困難な弁疾患に対する人工弁置換術の報告例は少なく、そ
の手術成績も不明である。【方法】 Fontan循環が確立された機能的単心室症に対する人工弁置換術の成績を明ら
かにする為に、2004年から2019年までに人工弁置換術を行った Fontan術後患者を対象とし、後方視的研究を
行った。【結果】対象は12例。人工弁置換術の手術時年齢は21.6（10.1～37.0）歳。 Fontan手術後から人工弁置
換術までの期間は12.6(0.2～22.9)年。6例が同一弁に対する形成術、2例が DKS吻合を段階的 Fontan手術と同時
に施行。強心薬を要する心不全と蛋白漏出性胃腸症を1例ずつ認めた。術前 BNPは61(27～1106)pg/ml。術前中心
静脈圧、 主心室拡張末期容量、収縮率は各々12(9～23)mmHg、正常値の109(57～75)%、52(30～71)%。弁疾患の内
訳は10例弁逆流, 2例弁狭窄。術前 NYHA分類は III度3例, II度5例, I度4例。置換した弁位は7例房室弁位、5例
大動脈弁(又は新大動脈弁)位。挙児希望の1例に生体弁を使用し11例は機械弁を使用。同時手術として Fontan変
換術3例、大動脈（又は新大動脈）基部置換術2例、今野手術1例、房室弁に対する二弁置換術を1例施行。大動脈
遮断(又は心室細動)時間は123(47～256)分。早期死亡は2例（術前から心不全を認めた症例の低心拍出量症候
群、呼吸不全）。早期死亡を除いた10例の観察期間は5.9(0.4～15.3)年で、遠隔死は認めず。今野手術後の症例
で術4年後に人工弁周囲逆流に対し再今野手術を要した。術前蛋白漏出性胃腸症を認めた症例は、現在も同疾患に
対し治療継続中。生存する10例の NYHA分類は II度2例、 I度8例と術前より軽快し、直近の BNPは54(24～
228)pg/ml。【結論】 Fontan手術後の機能的単心室症における修復困難な弁疾患に対し、人工弁置換術は有効で
あった。更なる手術成績の改善の為に、心機能低下や蛋白漏出性胃腸症等を認める前の早期に手術介入を行う必
要があると思われた。
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failing Fontan症例に対する fenestration作成術
○馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 栄徳 隆裕1, 今井 祐喜1, 福嶋 遥佑1, 重光 祐輔1, 平井 健太1, 大月 審一1, 笠原
真悟2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学病院 小児循環器, 2.岡山大学病院 心臓血管外科, 3.岡山大学病院 小児麻酔
科）
Keywords: Fontan, fenestration, failing Fontan
 
【はじめに】 Fontan手術に対する fenestrationは Fontan手術後急性期心不全に対する治療としてだけではな
く、蛋白漏出性胃腸症(PLE)や鋳型気管支炎(PB)などを発症したいわゆる failing Fontanに対して症状緩和のオ
プションとして当院では積極的に導入している。【目的・対象・方法）2013年9月から2020年1月に PLEや PBを発
症した failing Fontan症例に当院で外科的またはカテーテル的に fenestration作成術を行った症例に対して後
方視的に検討した。【結果】 Fontan手術時に術後急性心不全の予防または治療目的に fenestration作成したも
のは除き、対象期間内に Fontan術後遠隔期の failing Fontan 治療目的に fenestration作成を行ったのは
14例。男女比10：4 ,年齢は2-19歳（中央値7.5歳）, 疾患の内訳は HLHS8, SRV2, その他3 ( MS/VSD1, DORV1,
Tricuspid Atresia1)。対象症例中 PLE単独10例, PB単独1例, PLE+PB3例。 Fenestration作成方法は外科的作成
8例、カテーテル的作成6例、 カテーテル的作成例は全例ブロッケンブロー針を用いて conduitを穿孔後 stent留
置、外科的作成例も1例はその後 stent留置を行っている。留置した全7例の stentは Express SD 5x19mm 5例、
Express SD 6x18mm 1例、 Express LD7x27mm 1例。 Fenestration作成前→後での変化は平均値で CVP15→
14(mmHg), SaO2 93→91(%)であった。臨床経過は全14例中4例寛解（うち3例は4年以上の長期寛解）、8例部分寛
解、2例再発であり、全例生存している。対象症例中に脳梗塞の既往はみられていないが、同期間内に Fontan手
術後急性期心不全のために fenestrationを作成した別の12例中2例に脳梗塞を認めていた。【まとめ】
Fontanルート狭窄や房室弁逆流など形態的に介入可能な部分が認められず failing Fontanに陥った症例に対する
fenestration作成術は臨床症状の改善に寄与する可能性があり重要な治療オプションの一つと考えられる
 
 

Fontan循環の破綻から見た予後予測因子～経過観察中の臨床的イ
ベントが予後に与える影響

○稲井 慶1, 犬塚 亮2, 島田 衣里子1, 新居 正基3, 小野 博4, 武田 充人5, 大月 審一6, 嘉川 忠博7, 先崎 秀明8

, 安河内 聰9, 中西 敏雄1 （1.東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科, 2.東京大学 小児科, 3.静
岡県立こども病院 循環器科, 4.国立成育医療研究センター 循環器科, 5.北海道大学 小児科, 6.岡山大学 小児
科, 7.榊原記念病院 小児循環器科, 8.北里大学 小児科, 9.長野県立こども病院 循環器小児科）
Keywords: Fontan手術, 予後, 多施設共同研究
 
【目的と方法】国内8施設の2010年以前にフォンタン手術を施行され生存退院した患者の臨床情報を後方視的に収
集して長期生命予後の予測因子について検討した。生存率の推定はカプランマイヤ法を、生存解析は Cox比例ハ
ザードモデルを用いた。経過観察中の臨床的イベントと生命予後の関係については時間依存性 Coxモデルを用い
て解析した。 
【結果】対象患者は1260名（女性599名）、フォンタン到達時年齢の中央値は3.6歳で術式は APC348例、
Bjork23例、 Lateral tunnel 153例、 intra/extracardiac727例。フォンタン後観察期間の中央値10.2年間に
107名の死亡を認め、フォンタン後20年の生存率は88％であった。単変量解析では年齢およびフォンタン術後中央
値1年での心臓カテーテル検査による血行動態指標を合わせて予測因子の解析を行うと、 CVP15以上（ HR 2.1
p＜0.01）、酸素飽和度80未満（ HR 4.29, p＜0.005）、肺動脈楔入圧15以上（ HR2.82, p＜0.05）、平均動脈圧
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70未満（ HR 1.96, p＜0.05）、駆出率30％未満（ HR 5.7, p＜0.0005）、フォンタン到達年齢10歳以上（ HR
2.0, p＜0.05）が独立したベースラインの予後予測因子であった。また、経過観察中に発生した NYHAIII/IV（
HR 24）、駆出率30％未満（ HR 20）、80％以下のチアノーゼ出現（ HR 4.7）、 PLE（ HR 5.4）、 DC以外の治
療を要する不整脈（ HR 2.7）はベースラインのパラメータで補正後もそれぞれ有意に生命予後不良に関連してい
た。 
【結語】フォンタン術後に施行した血行動態指標によりある程度の予後予測が可能だが、経過観察中に臨床的イ
ベントの発生はその後の予後不良と密接に関係しており、これらはベースラインの血行動態の不良だけでは説明
が難しい。
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ I）23（ OR23） 
川崎病・冠動脈・血管1
指定討論者:鮎澤 衛（日本大学医学部附属板橋病院 小児科） 
指定討論者:深澤 隆治 （日本医科大学付属病院 小児科）
 

 
冠動脈瘤非形成川崎病既往成人4突然死例の病理学的検討 
○高橋 啓1, 大原関 利章1, 横内 幸1, 佐藤 若菜1, 浅川 奈々絵1, 林 紀乃2, 浅倉 久美子2 （1.東邦
大学 医療センター大橋病院 病理診断科, 2.東京都 監察医務院） 
川崎病冠動脈病変合併をゼロにするための4段階リスク層別化による治療戦略 
○吉兼 由佳子1, 宮本 辰樹2 （1.福岡大学筑紫病院 小児科, 2.福岡大学 医学部 小児科） 
長野県巨大冠動脈瘤ゼロプロジェクト（ NCALZERO）-県内統一治療プロト
コールについて 
○内海 雅史1, 蜂谷 明2, 元木 倫子1, 山崎 聖子1, 瀧聞 浄宏3 （1.信州大学 医学部 小児医学教室,
2.北信総合病院 小児科・新生児科, 3.長野県立こども病院 循環器小児科） 
川崎病の冠動脈瘤における瘤内血栓の形態と性状 
○横内 幸, 大原関 利章, 佐藤 若菜, 浅川 奈々絵, 高橋 啓 （東邦大学医療センター大橋病院 病
理診断科） 
大動脈弁上狭窄 -Williams症候群と非 Williamsエラスチン異常群の表現型比
較- 
○橋本 佳亮1, 金 成海1, 真田 和哉1, 田邊 雄大1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 満下 紀恵1, 猪飼 秋夫
2, 坂本 喜三郎2, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管
外科） 
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冠動脈瘤非形成川崎病既往成人4突然死例の病理学的検討
○高橋 啓1, 大原関 利章1, 横内 幸1, 佐藤 若菜1, 浅川 奈々絵1, 林 紀乃2, 浅倉 久美子2 （1.東邦大学 医療セ
ンター大橋病院 病理診断科, 2.東京都 監察医務院）
Keywords: 川崎病, 冠動脈, 粥状動脈硬化症
 
冠動脈瘤の形成を認めなかった川崎病既往4成人剖検例について病理組織像を中心に報告したい。症例
1：25歳、男性。会社員。4歳時川崎病罹患、15歳にて終診。ランニング中に倒れているのを発見される。組織学
的所見：冠動脈は3枝共に全周性線維性内膜肥厚をみるのみで、粥腫は不明瞭で血栓性閉塞も認めない。症例
2：34歳、男性。運送業。1歳6か月時川崎病罹患、心後遺症なしにて15歳で終診。夜勤後朝に体調不良を訴え同日
夜意識消失。組織学的所見： LADは粥腫を伴う高度の偏心性内膜肥厚により著明狭窄。同部には内膜びらんによ
る血栓性閉塞をみる。 LCXは内膜肥厚のみ。 RCAは LADと同様の粥状硬化症により90％狭窄。症例3：39歳、男
性。パティシエ。2歳時川崎病罹患、8歳まで経過観察されるも中断。バスルームで嘔吐し倒れているところを発
見。組織学的所見： LADは粥状動脈硬化症による偏心性内膜肥厚により約50％狭窄。血栓閉塞像なし。 LCX,
RCAは全周性内膜肥厚をみるも内腔狭窄はみられない。症例4：42歳、男性。ラーメン店店長。2歳時川崎病罹
患、その後の詳細不明。就寝中ベッド上死亡。組織学的所見： LADには粥腫の形成を伴う偏心性内膜肥厚をみる
が有意狭窄なし。 LCA,RCAには軽度の内膜肥厚をみるのみ。要約：4例はいずれも川崎病冠動脈炎に基づく動脈拡
張性変化は乏しかった。粥状動脈硬化症に関すると1例は初期像に相当したものの3例には進行性粥状動脈硬化症
が観察された。川崎病血管炎瘢痕は通常全周性内膜肥厚として観察されるのに対し、3例に観察された粥腫の形成
を伴う内膜病変は偏心性肥厚であり、粥状動脈硬化症の進展に川崎病血管炎後遺症がどの程度関わっていたかは
不明である。しかし、動脈拡張を残さない川崎病既往若年成人のなかに進行した粥状動脈硬化症を伴い、さらに
は同部の血栓性閉塞が死因に関連する症例の存在が確認された。
 
 

川崎病冠動脈病変合併をゼロにするための4段階リスク層別化に
よる治療戦略

○吉兼 由佳子1, 宮本 辰樹2 （1.福岡大学筑紫病院 小児科, 2.福岡大学 医学部 小児科）
Keywords: 川崎病, リスク層別化, プロカルシトニン
 
【目的】川崎病患児を4段階にリスク層別化し、各群で冠動脈瘤合併をゼロにすべく治療戦略を立てることを目的
とした検証を行なう。【方法】低リスク（159例）； IVIG不応例予測スコア3つとも陰性、中リスク（90例）；ス
コア1or2つで陽性、高リスク（26例）；スコア3つとも陽性、超高リスク（28例）；スコア3つとも陽性かつ小林
スコア７点以上・江上スコア４点以上・治療開始２日後の好中球1１000/μ L以上と定義し、低リスク患者には
IVIG単独、中リスク以上にはステロイド初期併用療法を、さらに超高リスク患者には2017年７月までは再発熱後
に追加治療、同年８月以降は無熱でも積極的に追加治療を行い、それぞれ発症二ヶ月後の冠動脈拡大残存（
CAL）を検証した。【結果】低、中、高リスク群で CALはゼロで、中・高リスク群では IVIG単独投与を行ってい
た時期に比し有意に減少した。超高リスク群では、再発熱後に追加治療を行った18例のうち2例（11％）で CALを
残したのに対し、無熱でも積極的に追加治療を行った10例は現在のところ CALはゼロである。また超高リスク群
の治療前プロカルシトニン（ PCT）値が高リスク群以下全体に比し有意に高値であった。（低リスク；0.55±0.75
ng/ml, 中リスク；1.19±1.11 ng/ml, 高リスク；1.79±0.98 ng/ml, 超高リスク；5.23±2.06 ng/ml, カットオフ
値3.42 mg/ml, AUC 0.86）【考察】低リスク群は IVIG単独で、中・高リスク群はステロイド初期併用療法で、超
高リスク群はまだ症例の蓄積を要するが、無熱でも積極的に追加治療を行うことで冠動脈後遺症をゼロにできる
可能性があることが示唆された。また治療開始前 PCT値が超高リスク予測の一助となり得る。
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長野県巨大冠動脈瘤ゼロプロジェクト（ NCALZERO）-県内統一治
療プロトコールについて

○内海 雅史1, 蜂谷 明2, 元木 倫子1, 山崎 聖子1, 瀧聞 浄宏3 （1.信州大学 医学部 小児医学教室, 2.北信総合
病院 小児科・新生児科, 3.長野県立こども病院 循環器小児科）
Keywords: 川崎病, 巨大冠動脈瘤, 急性期治療
 
【背景】診断率および急性期治療法の改善により巨大冠動脈瘤合併例は減少したが、第25回の川崎病全国調査に
おいて患者数は過去最高を記録し、巨大冠動脈瘤は36人（0.11%）に認めた。長野県においても過去10年間で5例
の巨大冠動脈瘤が発症し、急性心筋梗塞や瘤内血栓などの合併症を発症している。【目的】2019年4月から今後５
年間に長野県内で治療された川崎病患者の巨大冠動脈瘤発症をゼロにするため、県内の関連医療機関において統
一の治療プロトコール（長野県巨大冠動脈瘤ゼロプロジェクト； NCALZERO）を実施し、その有効性を検討するこ
と。【方法】県内の川崎病冠動脈病変の合併を当院で把握すること、全ての治療過程においてステロイドは併用
しないこと、難治例は10病日までに血漿交換(PEx)を行うことをコンセプトとした。治療は1st Lineおよび2nd
Lineは静注用免疫グロブリン（ IVIG）単回投与（2g/kg）とアスピリン（ ASA）内服を行う。3rd Lineはインフ
リキシマブ(IFX) 5mg/kgを第一選択とするが、 IFX適応外症例はシクロスポリン(CyA)内服または静注を行い、冠
動脈瘤を有する症例は PExを選択する。 IFX適応症例は3rd Lineまで、 IFX適応外症例は2nd Lineまでを各施設
で行い治療無効の場合は当院へ転院し追加治療を行う。ただし、経過中に冠動脈瘤を合併した症例については当
院と相談して治療方針を決定する。追加治療は症例の状態に応じて CyA投与、 PEx、 IVIG追加投与を行う。
PExは IFX不応、 CyA不応、冠動脈瘤合併のいずれかに該当する症例に対して当院で実施する。【結果】
NCALZERO開始後1年経過し、当院で追加治療を要した患者は5症例である。血漿交換2例、 CyA投与3例でいずれも
冠動脈合併症は認めていない。関連施設から冠動脈拡張症例3例が紹介されたがいずれも1年以内に退縮し巨大冠
動脈瘤の合併例は認めていない。【結語】良好な成績であり、引き続き各関連施設と協力しながら NCALZEROを継
続する方針である。
 
 

川崎病の冠動脈瘤における瘤内血栓の形態と性状
○横内 幸, 大原関 利章, 佐藤 若菜, 浅川 奈々絵, 高橋 啓 （東邦大学医療センター大橋病院 病理診断科）
Keywords: 川崎病, 冠動脈瘤, 血栓
 
【背景】川崎病の合併症である冠動脈瘤では、瘤内に血栓が形成されやすく、虚血性心疾患を引き起こす。一般
的に、血栓は血小板血栓とフィブリン血栓とに分けられるが、川崎病冠動脈瘤における瘤内血栓の性状について
の病理組織学的な検討はまだみられない。【目的】発症から2年までの冠動脈瘤内に生じる血栓の性状を明らかに
すること。【方法】発症後2年までに突然死した川崎病剖検例のうち、瘤内に血栓が形成されていた冠動脈瘤
15例、21枝（急性期10例14枝、遠隔期5例7枝）を観察した。これらの冠動脈瘤中心部に対して、 HE、 EvG、
PTAH、 CD42b、 CD31、 CD34、第 VIII因子の染色を行い、瘤内血栓の形態と性状を検討した。【結果】瘤内血栓
の形態は、瘤の内腔を完全に閉塞する内腔閉塞型と内膜表面を覆うような壁着型が存在した。内腔閉塞型で
は、急性期には血小板が優位で多数の赤血球が混在していたのに対し、遠隔期にはフィブリンが優位で
あった。一方、壁着型は多くの症例でフィブリン優位であった。血小板は血栓内部に網目状あるいは層状に認め
られ、血栓の辺縁にも存在していたが、遠隔期には血栓辺縁に血小板はほとんどみられなかった。遠隔期例で
は、血栓の付着部に内皮化や肉芽組織の形成からなる器質化がみられ、肥厚内膜にフィブリンがとりこまれる像
もみられた。遠隔期の内腔閉塞型のうち、発症後1年8ヶ月の症例では、壁着型の器質化したフィブリン血栓が基
盤にあり、内腔に血小板血栓が形成され閉塞する像が認められた。【結論】川崎病冠動脈瘤内の血栓は、内腔閉
塞型と壁着型の2つの形態があり、その性状は血栓形成から死亡までの時間により異なると考えられた。



[OR23-5]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

 
 

大動脈弁上狭窄 -Williams症候群と非 Williamsエラスチン異常
群の表現型比較-

○橋本 佳亮1, 金 成海1, 真田 和哉1, 田邊 雄大1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 満下 紀恵1, 猪飼 秋夫2, 坂本 喜三
郎2, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 大動脈弁上狭窄, Williams症候群, 家族性エラスチン動脈症
 
【背景】大動脈弁上狭窄は Williams症候群に多く合併する。また、非 Williams症候群大動脈弁狭窄は家族性の
エラスチン遺伝子の変異が認められるものがあることが知られている。大動脈弁上狭窄は進行性の症例もあれ
ば、自然軽快する症例もあり、合併症含め経過は多彩である。【方法】カルテ後方視的研究にて、大動脈弁上狭
窄症の診断に至った症例を対象にした。 Williams症候群、非 Williams症候群に分類し、手術介入の有無、肺動
脈狭窄症・ VSD合併の有無、手術回数・初回手術時期を比較した。【結果】本施設で1986年から2019年までに大
動脈弁上狭窄症の診断となった症例を検討した。 Williams症候群は39症例中8症例（20.5％）、非 Williams症候
群では14症例中7症例(50％)が手術介入なされていた（ p=0.0463）。また、肺動脈狭窄症の合併も非 Williams症
候群で優位に高かった(p=0.0303)。 VSDの合併の有無、手術回数、手術時期は有意差を認めなかった。また遺伝
学的検査で家族性エラスチン動脈症診断の3例はすべて肺動脈狭窄症合併で手術介入されていた。【考察】非
Williams症候群の大動脈弁上狭窄症は、症状が進行性で自然改善傾向がない可能性がある。家族性エラスチン動
脈症は全症例に遺伝学的検査を出来ておらず、検討が必要である。【結語】 Williams症候群と非 Williamsエラ
スチン異常群の表現型と臨床経過の比較を行った。今後更なる研究により、手術可能性症例の早期発見と治療介
入が期待される。
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管
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川崎病ショック症候群の本態は膠質浸透圧低下である
○矢内 俊1, 森川 哲行1, 正谷 憲宏2, 小山 裕太郎1, 小谷 匡史2, 永峯 宏樹1, 宮田 功一1, 大木 寛生1, 前田 潤
1, 三浦 大1 （1.東京都立小児総合医療センター 循環器科, 2.東京都立小児総合医療センター 集中治療科）
Keywords: 川崎病, ショック, 膠質浸透圧
 
【背景】川崎病ショック症候群（ KDSS）は、急性期に集中管理を必要とする川崎病（ KD)の重症型であるが、病
態は明らかではない。【対象と方法】2010年-2019年の間に KDと診断され、当院集中治療室に入院した9例（
S群)と、2015年に KDを発症し当院で初回治療を行った非 KDSS症例124（ K群)を対象とし、臨床経過を後方視的
検討した。【結果】年齢は S群2-93/K群2-145（中央値11/23か月）、男6/76例、女3/48例で、全例軽快退院し
た。診断日は2-9/1-26（中央値4/4病日）、川崎病主要症状は3-6/3-6（5/5項目陽性）、小林スコアは1-7/0-
10（5/3点）であった。 S群のうち低血圧（ PALSガイドラインの低血圧の定義を満たす）は9例中3例に認めら
れ、残り6例は頻脈、尿量低下、毛細血管充満時間延長等によりショックと診断された。全例で免疫ロブリンとア
スピリンが、症例によりステロイドが併用された。カテコラミン使用は2例であった。入院時の心エコー検査で左
室駆出率は62.0-83.2/62.2-82.9（72.4/73.5 %）、冠動脈病変を合併した症例は1/1例(11/0.8 %)だった。診断時
の血液検査では、ヘモグロビン7.6-12.0/8.6-14.0（9.0/11.5 g/dL）、血清総タンパク3.6-7.0/5.0-
8.0（4.9/6.8 g/dL）、血清アルブミン1.9-3.3/2.5-4.8（2.5/3.7 g/dL）と S群は有意（ p＜0.0001）に低値で
あった。【考察】 KDSSは心機能低下よりも著明な貧血、低蛋白血症が原因であることが示唆された。 KDSSで
は、ショック治療に並行して心機能に注意しながら川崎病の治療としての免疫グロブリン製剤を投与するほ
か、状況によっては血管透過性を抑制するステロイドの併用を積極的に考慮するべきである。
 
 

川崎病診断基準改訂の診断への影響についての検討
○垣本 信幸1, 村山 友梨2, 鈴木 崇之1, 末永 智浩1, 澁田 昌一2, 武内 崇1, 鈴木 啓之1 （1.和歌山県立医科大学
小児科, 2.紀南病院 小児科）
Keywords: 川崎病, ガイドライン, 診断基準
 
【背景・方法】川崎病診断の手引きが2019年5月に17年ぶりに第6版に改訂された。主な改訂点は、主要症状で発
熱の期間の撤廃、 BCG接種痕の発赤を発疹ありとする、冠動脈病変として、冠動脈内径の Zスコア2.5以上を異常
とする点である。これらの変更は、診断、治療に影響を及ぼすことが予想される。2009年1月～2018年12月に当院
で急性期治療を行った川崎病症例を用いて、新基準を適応した場合の診断、治療への影響に関してシ
ミュレーションを行った。具体的には、新基準を当てはめた場合の、不全型から確実例への変更症例、診断病日
が変更となる症例の有無を検討した。【結果】川崎病症例355例（男211：女144）の内、旧基準での定義で、確実
例309例(87.0%)、不全型46例(13.0%)であった。冠動脈病変は全体で、5例（1.4%）、 IVIG未施行症例は11例
（3.3%）であった。不全型の内、新基準での主要症状で発熱（日数は問わない）の追加該当症例が7例あり、その
うち4例が確実例に変更となった。新基準での発疹（ BCG接種痕の発赤を含む）として追加該当症例が5例あ
り、4例で確実例に変更となった。新基準で治療開始前の冠動脈エコーで、冠動脈病変あり（内径 Z スコア
+2.5以上）に追加該当症例が6例あり、内5例が確実例となった。重複を考慮し、最終的に新基準では不全型が
46例から34例に減少し、確実例が309例から321例に12例増加した。また、診断病日が早まり、治療開始が早まる
症例を2例認めた。【結語】今回のシミュレーションで、新基準では不全型から確実例に変更となる症例、診断病
日が早まる症例が一定数存在することがわかった。診断基準改訂は、早期診断・治療に寄与することが期待され
る。
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当院における3rd line治療としてのステロイドパルス療法の有効
性の検討

○上桝 仁志, 山崎 隼太郎, 清水 敬太, 坂田 晋史, 美野 陽一 （鳥取大学 医学部 周産期・小児医学分野）
Keywords: 川崎病, ガンマグロブリン不応, ステロイドパルス療法
 
【背景】川崎病の15～20%は免疫グロブリン超大量(IVIG)療法によって解熱しない治療抵抗性である。 IVIG抵抗
性川崎病に対してさまざま治療が行われているが、それぞれメリット、デメリットがあり、当院では1st
line、2nd line治療として IVIG療法を、3rd line治療としてステロイドパルス(IVMP)療法を施行している。【目
的】3rd line治療としての IVMP療法の有効性、安全性について検討する。【対象と方法】対象は2010年1月1日か
ら2019年12月31日に当院にて外来フォローを行った川崎病351例のうち、当院にて3rd line治療として IVMP療法
を行った患者19例(以下 IVMP群)とした。これらの症例における臨床像、転帰、冠動脈病変の合併、有害事象、
IVIG不応予測スコアについて検討した。また、当院で治療を開始し2nd line治療に IVIGを追加し解熱した患者
17例(以下 IVIG追加群)の検討も行った。【結果】中央値(最小値～最大値)で示す。 IVMP群は男児11例、女児
8例、発症時の年齢は3歳(3ヶ月～10歳)、不全型川崎病はなく、治療開始日は第4病日(第3～7病日)、 IVMP療法開
始日は第7病日(第5～12病日)であった。 IVMP療法後に追加治療を要した症例は5例でインフリキシマブ投与
(1例)、血漿交換療法(2例)、 IVIG追加(2例)であり、退院時に冠動脈病変(z score≧+2.5)を合併した症例は3例
(16%)でいずれも小冠動脈瘤で巨大瘤は認めなかった。高血圧、徐脈などは認めたものの重篤な副作用を認めな
かった。 IVIG追加群と比較し IVMP群では IVIG不応予測スコア(群馬スコア：5［0～9］ vs7［3～10］、
p=0.027/久留米スコア：2［0～5］ vs4［1～6］、 p=0.003/大阪スコア：1［0～3］ vs2［1～3］、 p=0.046)が
有意に高かった。また、 IVIG追加群のうち11例(64%)は群馬スコア5点以上であった。【結論】3rd line治療とし
ての IVMP療法は有効であり、安全に施行できる。また IVIG不応と予測される患者でも2nd line治療としての
IVIG追加は有効であると考えられる。
 
 

高ビリルビン血症を呈した川崎病における治療後の分画を含めた
ビリルビンの推移の検討

○水野 風音, 高橋 努 （済生会宇都宮病院 小児科）
Keywords: 川崎病, ビリルビン, 胆管炎
 
【背景】川崎病における急性期の高ビリルビン血症は、不応リスクのひとつに挙げられ、その病態と関係す
る。治療後のビリルビン値の経過を分画に注目して追い、その病態について考察をした。 
【目的】総ビリルビン(T-bill)高値の症例において、治療後の推移を分画に注目して評価する。【方法】2017年
１月１日～2019年12月31日の期間に当院で治療を行った243症例のうち、総ビリルビン(T-bill)が1.0mg/dL以上で
あった31症例について検討した。治療開始日を0日目とし、その後の T-bill、直接ビリルビン(D-bill)、間接ビ
リルビン(I-dill)の数値を各々比較した。治療は post RAISEstudy、 PEACOCKstudyに従い、小林スコア5点未満
の症例では免疫グロブリン製剤(IVIG)とアスピリン(ASA)、5点以上の症例では IVIGと ASAに加え、ステロイド投
与(PSL)ないしステロイドパルス療法(IVMP)を行った。 
【結果】小林スコア５点以上が25例あり、その全てが D-billが優位に上昇した。うち不応例が5例、1例が冠動脈
瘤を形成した。いずれの症例も治療開始より1-2日後には、 T-billは平均2.2mg/dLから0.6mg/dL、 D-billは
1.7mg/dLから0.4mg/dL、 I-dillは0.5mg/dLから0.2mg/dLに速やかに低下した。 T-billの低下量は IVIG反応群と
不応群で有意差は認められなかった(P=0.64)。 I-billが60.0%の低下に対し、 D-billは76.4%の低下であり、 T-
billの減少のうち81.2%を占めていた。 
【考察】 D-dillが上がる原因は、門脈域の高度な炎症性細胞の浸潤や炎症性サイトカインにより胆管上皮細胞の
機能障害による胆汁うっ滞である。また、 I-billの上昇は酸化ストレスを反映している。今回の検討により、治
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療開始後に高ビリルビン血症は不応例含めたいずれの症例も速やかに改善したこと、分画ではより D-billの低下
の影響が大きいことは、血管内皮より門脈域含めた胆管の方が IVIGに反応性が良いといえる。
 
 

治療抵抗性川崎病に対する血漿交換療法 -治療回数と終了基準に
関する検討-

○須長 祐人1, 勝又 庸行1, 吉沢 雅史1, 河野 洋介1, 喜瀬 広亮1, 小泉 敬一2, 星合 美奈子3, 犬飼 岳史1, 戸田
孝子1 （1.山梨大学 医学部 小児科, 2.山梨県立中央病院 小児外科, 3.山梨県立中央病院 小児科）
Keywords: 川崎病, 血漿交換, 終了基準
 
【背景】血漿交換療法(PE)は川崎病(KD)に対する3rd line治療に位置づけられており、6回までが保険適用とされ
ているが、施行方法、治療回数、終了基準は定まっていない。当院では以前より IVIG、 IFX不応 KD症例に対し
て持続的血液ろ過透析(CHDF)を併用し、緩徐に PEを施行する持続的血液ろ過透析併用緩徐血漿交換療法
(SPE+CHDF)を施行し、その安全性や有効性を報告してきた。以前の検討で、 PEを連日2回で終了した症例がいず
れも再燃し追加治療を要したことから、 PE施行回数は連日3回以上を原則としている。 
【目的】当院で PEを施行した治療抵抗性 KD症例を後方視的に検討し、 PE施行回数と終了基準を明らかにするこ
と。 
【方法】2012年4月から2020年1月までに当院で PEを施行した KD症例の PE施行回数、 PE終了理由、合併症によ
る中止の有無、再燃の有無、冠動脈病変(CAL)の経過を検討した。 
【結果】症例は20例(男児10例)。 PE施行時年齢は2か月∽7歳5か月(中央値2歳4か月)、 PE開始病日は7∽12病日
(中央値9日)。 PE施行回数は3∽6回(3回;13例、4回;5例、5回;1例、6回;1例)であった。20例中13例は3日以内に
解熱、主要症状が消失し3回で PEを終了した。残りの7例は、5例が発熱、1例が発疹、1例が眼球結膜充血の残存
のため4回以上の PEを要し、それらの症状の消失をもって PEを終了した。合併症による中止例はなかった。第
7病日に PEを開始し3回で終了した1例で、再燃を認めたが、他に再燃例はなかった。 PE施行前から CAL(z
score＞2)を認めていた16例では、 PE後、 CALの進行を認めなかった。最終的な CALの重症度分類は、一過性拡
大;13例、 regression;2例、中等瘤;1例であった。 
【考察・結語】治療抵抗性 KDに対する PEは、3回で有効なことが多いが、発熱、主要症状残存症例に対して
は、施行回数の追加で、炎症を鎮静化し、 CALの進行を抑制し得た。解熱及び主要症状の消失をもって PEの終了
基準とすることが妥当と考えられた。
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デジタルオーラル（ I）25（ OR25） 
その他
指定討論者:稲村 昇（近畿大学医学部 小児科） 
指定討論者:上野 倫彦（手稲渓仁会病院 小児科）
 

 
Diamond-like carbon成膜技術を応用した ePTFE人工血管の血液適合性評
価～先天性心疾患術後の合併症軽減を目指して～ 
○逢坂 大樹1, 合山 尚志1, 村岡 玄哉1, 中谷 達行2, 今井 裕一2, 桑田 憲明3, 藤井 泰宏1, 大澤 晋
1, 笠原 真悟1 （1.岡山大学 医歯薬学総合研究科 心臓血管外科, 2.岡山理科大学 フロンティア理
工学研究所, 3.川崎医科大学 心臓血管外科） 
補助人工心臓装着後の小児における薬剤耐性菌感染と予後への影響 
○石垣 俊, 石井 良, 吉原 千華, 杉辺 英世, 江見 美杉, 桂木 慎一, 水流 宏文, 石田 秀和, 成田
淳, 大薗 恵一 （大阪大学大学院医学系研究科小児科学） 
胃食道逆流症(GER)を合併した先天性心疾患の臨床転帰の検討 
○中村 香絵1, 江原 英治1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1, 藤野 光洋1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 鍵崎 健
治3, 西垣 恭一3, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科, 2.同小児不整脈科,
3.同小児心臓血管外科） 
リウマチ性弁膜症6例の臨床経過と予後 
○石踊 巧1, 村上 卓2, 矢野 悠介3, 嶋 侑里子1, 野崎 良寛2, 林 立申3, 高橋 実穂4, 塩野 淳子3,
堀米 仁志2 （1.筑波大学附属病院 小児科, 2.筑波大学医学医療系 小児科, 3.茨城県立こども病院
小児循環器科, 4.筑波メディカルセンター病院 小児科） 
重症心奇形術後患児における胃食道逆流症の検討 
○井上 真帆1, 文野 誠久1, 古川 泰三1, 前田 吉宣2, 山岸 正明2, 田尻 達郎1 （1.京都府立医科大学
小児外科, 2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科） 
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Diamond-like carbon成膜技術を応用した ePTFE人工血管の血液
適合性評価～先天性心疾患術後の合併症軽減を目指して～

○逢坂 大樹1, 合山 尚志1, 村岡 玄哉1, 中谷 達行2, 今井 裕一2, 桑田 憲明3, 藤井 泰宏1, 大澤 晋1, 笠原 真悟
1 （1.岡山大学 医歯薬学総合研究科 心臓血管外科, 2.岡山理科大学 フロンティア理工学研究所, 3.川崎医科大
学 心臓血管外科）
Keywords: Diamond-like carbon, 人工血管, 血液適合性
 
【目的】先天性心疾患手術に使われる人工血管の血液適合性向上を目指して、 Diamond-like carbon (DLC)成膜
による性状変化を検証した。【方法】我々が独自に開発した DLC管腔内成膜法（特許取得）により、内径5mmの
ePTFE人工血管に対して DLC成膜を行った(DLC群)。通常の ePTFE人工血管（ control群）と物性試験（ラマン分
光法、走査型電子顕微鏡、表面平滑性定量評価、水接触角試験）および vitro試験（タンパク吸着、ヒト調整血
小板液接触試験）による血液適合性を比較した。【結果】物性試験のラマン分光法にて、成膜による DLC特有の
スペクトルを確認した。走査型電子顕微鏡では control群と比べて DLC群の表面平滑化が視覚的に確認でき、表
面ピクセル値分布のノイズ除去法による表面平滑性の定量比較においても DLC群は有意な平滑性を有してい
た。水接触角試験（5点平均）はそれぞれ132度、98度であり DLC群で有意に親水性が高かった。一方の vitro試
験では、タンパク吸着において DLC群は control群に比べて有意にアルブミン吸着量が多く、フィブリノーゲン
吸着量は少なかった。さらに、ヒト調整血小板液接触試験では、単位面積あたりの血小板付着量は DLC群で有意
に少なかった。【結論】 DLC成膜を施した ePTFE人工血管は、親水性および平滑性が増し、タンパク吸着能およ
び血小板吸着抑制などの血液適合性向上を示唆する所見が得られた。
 
 

補助人工心臓装着後の小児における薬剤耐性菌感染と予後への影
響

○石垣 俊, 石井 良, 吉原 千華, 杉辺 英世, 江見 美杉, 桂木 慎一, 水流 宏文, 石田 秀和, 成田 淳, 大薗 恵
一 （大阪大学大学院医学系研究科小児科学）
Keywords: 補助人工心臓, 感染症, 薬剤耐性菌
 
【背景】内科的治療抵抗性の重症心不全患者において補助人工心臓(VAD)は有効なデバイスであるが、長期管理に
よりデバイス関連感染さらには薬剤耐性菌感染のリスクが高まることが知られている。これまで、成人における
報告はあるが小児患者ではまとまった報告がなく、耐性菌感染の現状や予後に与える影響は不明である。【目
的】 VAD装着後小児患者における薬剤耐性菌検出の状況と、耐性菌感染が予後に与える影響について検討するこ
と。【方法】2000年1月から2020年1月に当院で VAD(2011年までは Nipro VAD、2012年以降は体外型が Berlin
Heart EXCOR、植込み型は Heart Ware, EVAHEART, Jarvik 2000)装着術を施行した15歳以下の症例を対象とし
た。 EXCOR群(E群), 植込み群(U群), Nipro群(N群)に分け検討した。 VAD植込み後24時間以内の死亡例は除外し
た。【結果】症例は40例(男児20例)で、 E群18例、 U群12例(Jarvik 2000 4例、 Heart Ware 5例、 EVAHEART
1例)、 N群 10例であった。 VAD装着前からの耐性菌検出例と装着後に初めて耐性菌が検出された症例はそれぞれ
E群（7例、2例）, U群（3例、3例）, N群（4例、4例）であった。検出された耐性菌は、 MRSAが21例、 ESBLが
5例、 MDRPが1例であった（重複あり）。耐性菌による菌血症については E群, U群では認めず、 N群では4例認め
た。 VAD装着中の死亡については、 E群1例（感染例）、 U群1例（感染例）、 N群5例（感染4例、非感染1例）で
あったが、感染例と非感染例での死亡に有意差はなかった（ P=0.11）。また、移植後の死亡にも感染の有無は影
響していなかった。【結語】耐性菌検出の頻度や菌血症の発生頻度は N群で高かったが、 E群、 U群では成人の
既報と同等の結果であった。耐性菌感染例と非感染例では生命予後に有意な差は認められなかった。
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胃食道逆流症(GER)を合併した先天性心疾患の臨床転帰の検討
○中村 香絵1, 江原 英治1, 森 秀洋1, 丸山 和歌子1, 藤野 光洋1, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 鍵崎 健治3, 西垣 恭
一3, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科, 2.同小児不整脈科, 3.同小児心臓血管外科）
Keywords: GER, CHD, PH
 
【背景】胃食道逆流症(GER)が先天性心疾患(CHD)児に合併すると、嘔吐、体重増加不良や誤嚥による肺障害によ
り、治療介入の時期や治療法の選択に難渋する場合がある。【目的】 GERを合併した CHD症例の転帰を明らかに
すること【方法と対象】2009年から2018年の10年間に出生し、 GERと診断された CHD23例中、心内修復術後
GERが判明した4例を除く19例を対象とし、臨床症状、経過について後方視的に検討した。【結果】19例(男10:女
9)の CHDの内訳は、 ASD4例、 VSD3例、 AVSD3例、 DORV＋ PSまたは PA2例、 CoA、 severeAS(V)、 TGA(III)、
HLHS、 SV、 TA、 Asplenia、が各1例であった。二心室修復可能例は14例、5例は単心室修復例であった。12例が
基礎疾患を有し、21trisomy8例、他の染色体異常・症候群3例、ミトコンドリア病1例であった。 GERの診断時期
は日齢10から生後8か月。 EDチューブ管理が10例、 NGチューブ管理が4例、少量頻回哺乳が5例で、 ED管理の1例
は Nissen＋胃瘻造設術を施行した。全例で体重増加不良を認めた。二心室修復可能14例のうち、心内修復術を実
施したのは12例（ ASD2例は自然閉鎖）。14例中、高肺血流性心疾患は10例で全例 PHを認めた。3例は PAB後に心
内修復術を施行。6例は心内修復術後も PHが残存、自然閉鎖した ASDの2例でも PHが残存し治療を要した。単心
室修復の5例のうち、 Fontan手術に到達したのは1例のみでその他4例は姑息術の状態で死亡した。【まとめ】
GER合併例では術後にも PHが残存することが多く、 GERが PHの増悪因子になっていることが示唆された。単心室
修復例では、原疾患の重症度に加え、 GERによる体重増加不良、肺障害もあり Fontan手術に到達できない例が多
くみられた。嘔吐や反復する呼吸器感染がある例では GERを鑑別に挙げ精査することが重要である。 CHDに合併
した場合、予後改善にはより積極的な治療介入の必要性が示唆された。
 
 

リウマチ性弁膜症6例の臨床経過と予後
○石踊 巧1, 村上 卓2, 矢野 悠介3, 嶋 侑里子1, 野崎 良寛2, 林 立申3, 高橋 実穂4, 塩野 淳子3, 堀米 仁志2

（1.筑波大学附属病院 小児科, 2.筑波大学医学医療系 小児科, 3.茨城県立こども病院 小児循環器科, 4.筑波メ
ディカルセンター病院 小児科）
Keywords: リウマチ熱, 弁膜症, 関節炎
 
背景：リウマチ熱は、本邦においては新規発症報告が年5例程度で、近年診療する機会は稀であるが、重症例では
弁置換術が必要となる疾患である。2015年に AHAから Revision of Jones Criteria 2015年が提示されてい
る。目的：筑波大学附属病院および茨城県立こども病院で経験したリウマチ性弁膜症の臨床象を検討し、臨床像
の特徴、心炎の予後について明らかにする。方法：1994年から2018年に当地域で診断されたリウマチ性弁膜炎の
６例について初診時症状、診療科、診断契機、経過、治療、弁膜症の予後について診療録から後方視的に検討し
た。結果：診断時年齢は3-16歳(中央値8.5歳)で男女比は1：1であった。発症から診断までに3日-4年10か月(中央
値11.5日)かかっていた。熱が初期症状となり、心炎の合併で診断される症例が5例と多かった。心炎、関節炎以
外の大項目は１例も発症しなかった。 PQ時間の延長は1例でのみ認められた。全例経過中発熱と CRPや血沈の上
昇を認められた。関節炎として小児科以外の診療科を受診した例は、診断が遅れる傾向があった。関節炎は全例
鎮痛薬に反応し、移動性の多発関節炎で後遺症を残さなかった。弁膜症は大動脈弁と僧帽弁に発症し、大動脈弁
逆流を5例に認め、僧帽弁逆流を3例に認めた。予後：経過観察期間は1-25年(中央値8.5年)で経過中リウマチ熱の
再発は認めなかった。僧帽弁逆流は初診時重度でも長期的には改善することが多かった。大動脈弁逆流は長期に
残存し、診断が遅れた2例は弁置換が必要になった。結論：リウマチ性弁膜炎は初期には関節炎が前景に立ち、心
炎の診断が遅れる傾向がある。移動性多関節炎はリウマチ熱に特徴的であり、診断の糸口として有用である。大
動脈弁逆流は予後に影響することが多い。僧帽弁逆流は長期経過で軽快が期待できる。溶連菌感染に関連した多
発関節炎の診療に際しては、継続的な心炎のスクリーニングが必須である。
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重症心奇形術後患児における胃食道逆流症の検討
○井上 真帆1, 文野 誠久1, 古川 泰三1, 前田 吉宣2, 山岸 正明2, 田尻 達郎1 （1.京都府立医科大学 小児外科,
2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
Keywords: 胃食道逆流症, 横隔神経麻痺, 術後合併症
 
【目的】先天性心疾患に対する心血管手術後に胃食道逆流症（ GER）を発症する症例がしばしば経験される
が、これらの病態の詳細についてはまだ解明されていない。今回、重症心奇形術後患児に発症した GER（ GER-
ACS）について、リスク因子に着目し検討した。 
【方法】当院で2008年から2017年の10年間に開心術を施行された1410人の先天性心疾患症例において， GER-
ACSの発症率および臨床経過について後方視的に解析を行った。 
【結果】1410人中19人（1.3％）において術後新規に GER症状が出現し， GER-ACSと診断した。診断時期は中央値
11.0ヶ月(3-112ヶ月）であった。術中横隔神経損傷に対する横隔膜縫縮術は、 GER未発症患者よりも GER-ACS患
者において優位に高頻度であった（1.7 ％ vs. 57.9 ％、 p＜0.01）。 GER-ACS19例において、2回以上の開心術
を受けた割合は89.5％，術後発症の中枢神経障害は26.3 ％、食道裂孔ヘルニア42.1 ％であった。 GERによる誤
嚥などの重篤な症状を呈した症例は19例中9例であり、うち耐術能を有する６例では噴門形成術を先行した。症状
が嘔吐のみの10例においては保存療法を先行し、うち1年以内に改善に至らなかった2例に噴門形成術を施行し
た。最終的に8例（42.1％）において噴門形成術が行われ、術後は全例で経口または胃瘻からの経腸栄養が可能と
なった。 
【結論】横隔膜縫縮、複数回手術、中枢神経障害は、 GER-ACS発症のリスク因子となりうる。先天性心疾患の治
療成績向上に伴い重症児が生存するようになり、今後ますます GER-ACSの頻度は増加することが予測される。こ
れらの治療においては、小児心臓血管外科および小児循環器科との密な連携のもと、小児外科医の積極的な関与
が成績改善に重要と考えられた。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）26（ OR26） 
外科治療1
指定討論者:白石 修一（新潟大学大学院医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分野） 
指定討論者:野村 耕司（埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）
 

 
心外型総肺静脈環流異常を合併した無脾症候群の治療成績/Stent治療は有効
か？ 
○浅井 英嗣, 竹吉 大輔, 五十嵐 仁, 橘 剛 （神奈川県立こども医療センター） 
Heterotaxyに合併する TAPVCに対する新生児期 primary sutureless repair 
○藤澤 邦子1, 鳥塚 大介1, 東田 昭彦1, 宮尾 成明2, 仲岡 英幸2, 伊吹 圭二郎2, 小澤 綾佳2, 廣野
恵一2, 市田 蕗子3, 芳村 直樹1 （1.富山大学 医学部 第一外科, 2.富山大学 医学部 小児科, 3.国
際医療福祉大学） 
心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖症での境界型右室低形成の対する
Tricuspid Valve Recruitment 
○松島 峻介1, 松久 弘典1, 日隈 智憲1, 長谷川 翔大1, 和田 侑星1, 山口 眞弘2, 大嶋 義博1 （1.兵
庫県立こども病院 心臓血管外科, 2.加古川中央市民病院 心臓血管外科） 
当院における純型肺動脈閉鎖症に対する治療経験 
○吉澤 康祐1, 長門 久雄1, 前田 登史1, 森 おと姫1, 植野 剛1, 岡田 達治1, 大野 暢久1, 稲熊 洸太
郎2, 豊田 直樹2, 石原 温子2, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵
庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器科） 
遊離自己心膜は成長するか？-肺動脈形成に用いた自己心膜ロールについての
検討- 
○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児
医療センター 小児心臓血管外科） 
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心外型総肺静脈環流異常を合併した無脾症候群の治療成績
/Stent治療は有効か？

○浅井 英嗣, 竹吉 大輔, 五十嵐 仁, 橘 剛 （神奈川県立こども医療センター）
Keywords: Asplenia, TAPVC, PVO
 
{背景・目的}心外型総肺静脈環流異常(TAPVC)を合併する無脾症候群は現在最も治療困難な先天性心疾患の一つで
ある。当院では2012年以降肺静脈狭窄(PVO)を合併する症例には生後すぐに内科的 stent留置を、また2018年以降
は手術介入時に suture less techniqueを積極的に導入し治療成績の改善に努めてきた。当院での治療経験につ
いて検討する。{対象・方法}2014年1月から2020年1月までに当院で加療した心外型 TAPVCを合併し肺静脈狭窄が
重度で生後1ヶ月以内に stent留置また手術介入を要した無脾症候群13例を対象とし、後方視的に治療成績を検討
した。 {結果}12例が胎児診断。13例中３例は初回治療が TAPVC repair手術を行い Fontan１例、 Fontan待機１
例、 Glenn待機１例であった。13例中10例に対し初回治療として内科的 stent留置術を9例、 balloon拡張を１例
に行った。 Stent留置・ balloon拡張術を行った10例のうち2例は stent留置直後より PVO解除不十分で肺出血１
例、肺動脈絞扼術(PAB)時の出血で1例を失い、８例は TAPVC repair時の同時 Glenn手術を予定していたが PV圧
15mmHg以上で Glenn循環は成立しないと判断されたため６例が同時手術は PAB or BTSであった。同時手術が
BTSであった２例中２例、 PABであった1例/4例が死亡した。 TAPVC repair+Glenn手術が行えた２例の内１例は術
後 Glenn不全で intrapulmonary artery septation(IPAS)手術要し、1例は心不全で死亡した。総じて Stent留置
を行った10例中６例が在院死亡、 Glenn待機中1例、 Glenn不全にて IPAS２例、 Fontan１例であった。{結論
}Stent治療により新生児期の人工心肺を用いた手術介入を回避出来たが最終的な死亡率軽減には至らないことが
判明した。 Stent治療の適応と治療後の手術介入のタイミングを再検討し、より良い Fontan循環を目指した手術
の工夫が肝要である。
 
 

Heterotaxyに合併する TAPVCに対する新生児期 primary
sutureless repair

○藤澤 邦子1, 鳥塚 大介1, 東田 昭彦1, 宮尾 成明2, 仲岡 英幸2, 伊吹 圭二郎2, 小澤 綾佳2, 廣野 恵一2, 市田
蕗子3, 芳村 直樹1 （1.富山大学 医学部 第一外科, 2.富山大学 医学部 小児科, 3.国際医療福祉大学）
Keywords: total anomalous pulmonary venous connection , heterotaxy, primary sutureless repair 
 
【背景】総肺静脈還流異常(TAPVC)を合併する臓器錯位(Heterotaxy)の予後は不良であり、その治療方針も施設に
より様々である。特に肺静脈ステントの要否や TAPVC repairの至適時期に関する一定の見解は得られていな
い。当施設では、可及的速やかに良好な肺循環を確立するため、新生児早期に sutureless techniqueを用いた
TAPVC repairを行う方針としている。【目的】当施設の治療方針の妥当性を検討した。【対象と方法】2007年
10月以降、当施設で新生児期に TAPVC repairを行った7例の TAPVC+Heterotaxyの治療成績を後方視的に検討し
た。無脾症候群6例、多脾症候群1例。手術時日齢6.4±6.4日、体重は2.5±0.3 kg。上心臓型2例、心臓型1例、下心
臓型3例、混合型1例。術前肺静脈狭窄(PVO)は6例に認められた。肺血流減少型2例、増加型5例。全例に primary
sutureless repairを行い、同時手術は肺動脈絞扼術3例、肺動脈弁切開術1例。【結果】手術時間は345±84分、
心停止時間は60±14分、循環停止時間は50±9分であった。90日死亡率は0％、在院死亡は1例で房室弁逆流による心
不全のため3か月後に死亡。1例が術後2か月時に branch PVOの解除を要した。 Glenn前の平均肺動脈圧は15±
1.3mmHg、肺血管抵抗は1.53±0.58 Unitsであった。5例が Glennに到達し1例が待機中。3例が Fontanに到達し1例
が待機中。残り1例は側副血行の増生による肺高血圧のため Fontanを断念。 Glenn時と Fontan時に肺静脈開口部
の追加切除をそれぞれ1例ずつ施行。 Fontan後の死亡は2例であり、１例が不整脈死、1例は急性循環不全で死
亡。1例が Fontan術後10か月時に branch PVOの解除を要した。【まとめ】1)TAPVC repair後の早期死亡は認めら
れず、新生児期 primary sutureless repairは安全に行いうる。2)branch PVOをきたしても suturerless
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techniqueで対応可能であった。3)新生児早期に primary sutureless techniqueを行うことで良好な肺循環を確
立することができた。
 
 

心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖症での境界型右室低形成の対
する Tricuspid Valve Recruitment

○松島 峻介1, 松久 弘典1, 日隈 智憲1, 長谷川 翔大1, 和田 侑星1, 山口 眞弘2, 大嶋 義博1 （1.兵庫県立こども
病院 心臓血管外科, 2.加古川中央市民病院 心臓血管外科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖症, 境界型右室低形成, 三尖弁形成術
 
【目的】心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖症(PAIVS)に対する術式選択に右室容量(RVEDV)と三尖弁径(TVD)から
算出した RV-TV index(RTi) = RVEDV(%N) × TVD(%N) × 0.0001を我々は提唱してきた．当方針での境界型右室低
形成(RTi, 0.1-0.4)において，三尖弁をより活かす治療戦略を遠隔成績から考察した． 
【方法】1989年から2018年で当院にて手術介入した PAIVSおよび重症肺動脈弁狭窄84例の内，境界型右室低形成
への治療として4-6mm開窓付き心房中隔欠損閉鎖(fASD)，三尖弁手術(TVP)またはグレン吻合(Glenn)を行った症例
を対象とした．同期間中これらの手技なく2心室修復した23例， Ebstein奇形合併から右室・ TVDが拡大し
Cone手術を行った2例は除外した． 
【結果】 fASDを11例(RTi, 0.21-0.68; TVD, 46-99%N)， fASD+TVPを5例(RTi, 0.17-0.26; TVD, 50-63%N)，
TVPを4例(RTi, 0.29-0.49; TVD, 55-62%N)， Glennを4例(RTi, 0.16-0.39; TVD, 39-59%N)， fASD+TVP+Glennを
2例(RTi, 0.35-0.40; TVD, 71-75%N)， fASD+Glennを1例(RTi, 0.15; TVD, 56%N)に施行した． TVPは11例全例で
交連切開を2方向に加え4例は乳頭筋切開も追加，生じた閉鎖不全制御に4例で人工腱索, 1例で Edge-to-Edge縫合
を用いた．観察期間は16±8.5年．死亡を心筋虚血にて2例に認めた．1心室への conversionを3例(術前 RTi,
0.32-0.40; 術前 TVD, 47-55%N)，1.5心室への conversionを2例(術前 RTi, 0.15-0.22; 術前 TVD, 55-
64%N)，再 TVPを2例(弁置換, 1: 前尖パッチ補填, 1)に要した．生存全例で NYHA I度かつ三尖弁閉鎖不全症は
moderate以下であり， 2心室14例の TVDは術前60±14%Nから最終80±15%Nへ有意に増加した(p=0.003)． 
【結論】境界型右室低形成に対して fASD下に，低 TVD例では術中に三尖弁開口径を計測し交連切開にて開口が
TVD 60%N以上得られれば2心室修復が， TVD 50-60%Nを得られれば1.5心室修復が可能であり， TVD 50%N以下であ
れば1心室修復が妥当と考えられた．
 
 

当院における純型肺動脈閉鎖症に対する治療経験
○吉澤 康祐1, 長門 久雄1, 前田 登史1, 森 おと姫1, 植野 剛1, 岡田 達治1, 大野 暢久1, 稲熊 洸太郎2, 豊田 直
樹2, 石原 温子2, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立尼崎総合医療セン
ター 小児循環器科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 単心室, 類洞交通
 
【背景】純型肺動脈閉鎖(PAIVS)は右心室や三尖弁の成熟程度によって戦略が異なる。当院では、右室減圧可能な
PAIVSには Brock手術や経皮的肺動脈弁形成(PTPV)などで順行性肺血流を確保したうえで BT shuntを追加し、成
長過程で単心室、1+1/2心室、2心室の方針を決定するようにしてきた。【目的】当院での PAIVSの治療経過と成
績を検討すること。【対象】2000年以降、当院で介入を行った PA/IVSは9例（男5:女4）であった。類洞交通:
4例、うち右室依存性冠血流:3例。【結果】初回介入は、平均10 (1-19) 日で行われ、手技は PTPV :2例、 open
Brock手術 :1例、 Brock手術 + BT shunt :3例 (open:1, closed: 2)、 BT shunt :3例であった。 PTPVは肺動
脈、右室同時造影で肺動脈弁閉鎖部を同定し、 RFワイヤによる穿通を行った。 PTPVの2例は PTPV後1, 20日後に



[OR26-5]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

BT shunt手術を行った(1例は open Brock手術併施)。最終的に2心室修復を行った症例は4例でこれらの平均
RVEDVは正常比88.9 (67 -102.5) %、2例は BT shuntプラグ閉鎖により2心室修復へと到達、2例は外科的に ASD閉
鎖と肺動脈弁形成を行い2心室修復に到達した。1+1/2心室修復を行った症例は1例で、 RVEDVが正常比75%で、両
方向性グレン手術(BDG)を経て ASD完全閉鎖・一弁付きパッチによる右室流出路再建を行った。単心室修復に
至った症例は4例で、平均 RVEDVは正常比18.3 (8-41.3) %であり、全例 BDGを経て EC-TCPCに到達した。類洞交
通は、4例に認め、全例が単心室修復患者であった。手術、遠隔死亡なし。【結語】右室形態、血行動態に基づい
た治療計画により全体の成績は良好であった。 PAIVSは内科、外科の緊密な連携による診断、治療計画の確立が
重要であると考えられた。
 
 

遊離自己心膜は成長するか？-肺動脈形成に用いた自己心膜
ロールについての検討-

○本宮 久之, 山岸 正明, 前田 吉宣, 板谷 慶一, 藤田 周平, 中辻 拡興 （京都府立医科大学 小児医療センター
小児心臓血管外科）
Keywords: 自己心膜, MAPCA, UF
 
【目的】自己心膜は肺動脈修復材料として本邦で広く使用されている。しかし、遊離自己心膜ロールが成長能を
有するかどうかについての文献は見当たらない。我々は中心肺動脈(cPA)高度低形成の PA/VSD/MAPCAに対し、自
己心膜ロール(PR)による cPA再建と ePTFE弁付き導管(PVC)による右室-肺動脈再建(RVOTR)を行っている。今
回、遠隔期 PVC再手術を要した症例において PRの成長の有無につき検討した。 
【対象】2001年以降、 PA/VSD/MAPCAに対し PRによる cPA再建と PVCによる RVOTRを施行した症例において、体
重増加に伴う相対的 PVC狭窄にて遠隔期に PVC交換を施行した3例を対象とし、根治術時および再手術時の PR径
を比較した。 
【結果】症例1:2歳/10.4kgにて根治術、18歳/39.0kgにて PVC交換。根治術時および再手術時の左/右 PR径（径
比）は15.9/12.0mm(1.33）から21.6/20.0mm(1.08)と径拡大、径比の是正あり。症例2:2歳/8.5kgにて根治
術、16歳/44.5kgにて PVC交換。左/右 PR径は13.1/9.1mm(1.44)から17.1/19.3mm(0.89)と径拡大、径比の是正あ
り。症例3:5歳/15.6kgにて根治術、14歳/44.4kgにて PVC交換。左/右 PR径は12.2/15.9mm(0.77)から
21.4/21.3mm(1.00)と径拡大、径比の是正あり。全ての症例において遠隔期に左右径差は是正されていた。再手術
時に一部採取した PRの組織学的検討（症例1, 2 ）において、 PRは主に膠原線維と弾性繊維から構成されてお
り、繊維芽細胞も存在することが確認された。 
【考案/結語】本術式において自己心膜は明らかに成長能を有することが示された。短期的には肥厚を認めると
いった報告もあり今後更なる検討が必要であるが、外科手術において最も有用な材料であると考える。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）27（ OR27） 
外科治療2
指定討論者:小田 晋一郎（九州大学大学院 医学研究循環器外科） 
指定討論者:小出 昌秋（聖隷浜松病院 心臓血管外科）
 

 
両方向性グレン手術の変遷と問題点 
○松久 弘典1, 大嶋 義博1, 日隈 智憲1, 松島 峻介1, 長谷川 翔太1, 和田 侑星1, 田中 敏克2, 城戸
佐知子2 （1.兵庫県立こども病院 心臓血管外科, 2.兵庫県立こども病院 循環器内科） 
予防的 DKS術後の大動脈弁逆流・旧肺動脈弁逆流に対する検討 
○谷口 宏太1,3, 永井 礼子1, 阿部 次郎1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人1, 加藤 伸康2 （1.北海道
大学病院 小児科, 2.北海道大学病院 循環器外科, 3.KKR札幌医療センター 小児科） 
chimney reconstructionを用いた Norwood型再建新大動脈弓の形態学的特性 
○浅田 聡, 山岸 正明, 板谷 慶一, 前田 吉宣, 藤田 周平, 本宮 久之, 山下 英次郎, 中辻 拡興,
夫 悠 （京都府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科） 
小児期大動脈弁膜症に対する Ethanol固定自己心膜による弁形成の経験 
○野村 耕司1, 黄 義浩1, 村山 史朗1, 磯部 将1, 星野 健司2, 河内 貞貴2, 百木 恒太2, 鈴木 詩央2

, 吉田 健司2, 小川 潔2, 石割 圭一3 （1.埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科, 2.埼玉県立小
児医療センター 循環器科, 3.東京慈恵会医科大学付属柏病院 心臓外科） 
小児・若年に対するグルタールアルデヒド処理自己心膜を用いた大動脈弁形
成術（ Ozaki法）の外科成績 
○山本 隆平, 山田 有希子, 鹿田 文昭, 岡村 達, 竹内 敬昌 （長野県立こども病院 心臓血管外
科） 
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両方向性グレン手術の変遷と問題点
○松久 弘典1, 大嶋 義博1, 日隈 智憲1, 松島 峻介1, 長谷川 翔太1, 和田 侑星1, 田中 敏克2, 城戸 佐知子2

（1.兵庫県立こども病院 心臓血管外科, 2.兵庫県立こども病院 循環器内科）
Keywords: 両方向性グレン手術, 左心低形成症候群, asplenia
 
【緒言】近年、 Norwood手術や aspleniaに対する初回姑息術の成績向上に伴い、より重症例が右心バイパス手術
の適応となっている【対象・方法】2001年から2016年の両方向性グレン手術(BDG)172例を対象とし、 A期
（~2005, 45例）、 B期（2006～2010、41例）、 C期（2011～2016、86例）に分け、後方視的に検討した。【結
果】 BDG時月齢は A期18カ月、 B期5カ月、 C期5カ月（ P＜0.0001）。 HLHS/Cの割合は A期11%、 B期20%、 C期
31%（ P=0.027）。 aspleniaは A期9%、 B期12%、 C期29%（ P=0.007）。 TAPVC修復の先行は A期2%、 B期2%、
C期15%（ P=0.001）と経年的に若年化及び重症化を認めた。 BDG前心カテデータ(中央値)では PA indexは A期
297、 B期207、 C期201（ P＜0.0001）。 Rpは A期2.6U、 B期2.0U、 C期1.6U（ P＜0.0001）。 SVEDpは A期
9.0mmHg、 B期9.0mmHg, C期8.0mmHg（ P=0.03）。術後5年生存は A期89%、 B期88%、 C期93%(P=0.63)。
Fontan成立は A期89%、 B期80%、 C期83%（ P=0.53）。 HLHS/C、 aspleniaの合併、 Norwood、 TAPVC修復の先
行、 PVS解除、 DKSの併施は生存、 Fontan成立共に有意な影響はなく、房室弁手術併施例の Fontan成立は有意
に不良であった（63% vs 88%, P=0.0015）。房室弁手術併施27例の BDG前カテーテルデータを Fontan成立につい
てロジスティック回帰分析したところ SVEDpの AUCは0.78と最も適合し、 cutt-off値は7mmHgであった。また
A~C期それぞれにおいて BDG前のカテーテルデータを Fontan成立について同様に検討したところ、 C期の
SVEDpのみが AUC:0.675と適合し、 cut-off値は6mmHgであった。【結語】両方向性グレン手術適応症例の重症化
に伴い、かつては問題視されていた HLHS/Cや aspleniaも他疾患と遜色ない遠隔生存、フォンタン成立が見込め
るようになったが、同時に房室弁手術を要する症例の予後、フォンタン成立は不良であった。外科手術成績の向
上のみならず SVEDpを低く保つ管理がフォンタン到達には重要と思われた。
 
 

予防的 DKS術後の大動脈弁逆流・旧肺動脈弁逆流に対する検討
○谷口 宏太1,3, 永井 礼子1, 阿部 次郎1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人1, 加藤 伸康2 （1.北海道大学病院 小
児科, 2.北海道大学病院 循環器外科, 3.KKR札幌医療センター 小児科）
Keywords: DKS, 大動脈弁逆流, 弁置換
 
【背景】大動脈弁下狭窄(SAS)や球室間孔(BVF)を要する例における DKS術の有用性は既に知られる。当院では血
栓発生のリスクを軽減する目的で適応を広げ DKS手術を施行してきたが、この度術後に旧肺動脈弁逆流に対する
弁置換(PVR)を要する症例を経験した。【目的】 DKS術後の大動脈弁逆流(AR)・旧肺動脈弁逆流(PR)の程度、その
リスク因子について検討する。【方法】対象は2009年から2019年までに当院で DKS術を施行した連続37例。
AR/PRの程度、大血管位置関係、弁輪径、 DKS術式、手術時期、先行術式について検討した。【結果】 DKS術時年
齢は0.4(0.0-23.9)歳、 DKS術後観察期間は4.7(0.3-10.2)年。 CoA/AS/SAS/BVFのいずれも認めないものが
11例、肺動脈弁輪径80%N以下の例が7例。 DKSのタイミングは Arch repairの際が6例、 BDG術時が21例、
Fontan型術時が6例、 Fontan型術後が1例、 Yasui型が4例であった。肺動脈絞扼術(PAB)の先行が30例(うち両側
PAB 5例)、術式は double barrel 15例、 end to side 21例、不明 1例。合併症は冠動脈トラブルによる術後早
期死亡と慢性心不全症例が各1例。術後 PRは trivial/mild 26例、 moderate 2例(症例1, 2)、術後 ARは
trivial/mild 12例、 moderate 1例(症例3)。術前より trivial/mild PRを認めた12例のうち術後に増悪を認めた
ものは症例1, 2の2例であった。症例1は unbalanced AVSD(small LV), bicuspid P valve(BPV)で、弁輪径は正常
であったが domingが強く mild PRを認めていた。 Glenn術時に施行した DKS後に PRが増悪し、 PVRを施行し
た。現在2.5歳で TCPC待機中である。症例2は TA(IIc) CoAの新生児期 DKS例、症例3は TGA3型 TCPC術後 SAS症
例で、 PR/ARについては経過観察中である。【結論】今回の moderate以上の AR/PRについての検討では、統計学
的に有意なリスク因子はなかった。術前の trivial/mild PRのみで DKSを回避する必要はないが、 BPVのような
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異形成例では、適応を慎重に判断する必要があると考える。
 
 

chimney reconstructionを用いた Norwood型再建新大動脈弓の形
態学的特性

○浅田 聡, 山岸 正明, 板谷 慶一, 前田 吉宣, 藤田 周平, 本宮 久之, 山下 英次郎, 中辻 拡興, 夫 悠 （京都
府立医科大学 小児医療センター 小児心臓血管外科）
Keywords: chimney reconstruction, aortopulmonary space, 左肺動脈圧排
 
【背景】左心体形成症候群(HLHS)に対する Norwood手術(N術)型新大動脈弓再建において,当施設では補填物を用
いずに新大動脈基部の円錐状形成による長軸延長と短径短縮を行う chimney reconstruction(CR)を2013年4月よ
り導入した.従来法と比較し早期中期成績も良好であり,流体力学上の優位性も報告してきた.また本法は新大動脈
弓下の Aortopulmonary(A-P) spaceの確保も期待されており,今回の研究では後方視的に新大動脈弓形態を CTを
用いて従来法と比較検討した.【方法】当施設において2004年5月から2019年12月まで N術を行った HLHSおよびそ
の類縁疾患37例のうち,術後 CTを撮像しえた29例を対象とした.N術時の月齢中央値2.1ヶ月(6日-4.9ヶ月),体重中
央値3.5kg(2.6-5.8kg)であった.従来法を前期群,CRを後期群とした.術後 CTを用いて,新大動脈弓頂部下端から気
管分岐部下端までの垂直距離(AH),水平断における新大動脈弁と下行大動脈との距離(AW),新大動脈 Valsalva洞径
(VD),大動脈弓部平面における新大動脈弓下部面積(AUN)を測定し,体格補正した.また新大動脈基部と弓部との吻
合角(AA)も測定した.【結果/考察】前期群12例,後期群17例.前期群/後期群における測定結果は,AHは5.9±
7.8/6.5±6.5mm/√ m2(p=0.82),AWは29.1±7.6/34.8±5.4 mm/√ m2 (p=0.04),VDは32.7±4.7/36.7±5. 6mm/√
m2(p=0.05), AUNは4.5±1.7/6.0±1.5mm2/m2(p=0.02),AAは101.0±15.6/114.0±14.9度(p=0.03)であった.CRは AWの
短縮を抑え,A-P spaceを広く確保できていた.新大動脈基部は長軸方向に延長されることで新大動脈弓とより緩や
かな角度で吻合できており,流体力学的特性への寄与が示唆された.VDに関しては,短期的には有意な縮小変形とは
なっていなかった.【結語】 CRは A-P space確保という形態学的特性も獲得しつつも流体力学的優位性を生み出
せる有用な術式であった.遠隔期新大動脈拡大の回避が可能かどうかはさらなるフォローアップによる確認が必要
である.
 
 

小児期大動脈弁膜症に対する Ethanol固定自己心膜による弁形成
の経験

○野村 耕司1, 黄 義浩1, 村山 史朗1, 磯部 将1, 星野 健司2, 河内 貞貴2, 百木 恒太2, 鈴木 詩央2, 吉田 健司2

, 小川 潔2, 石割 圭一3 （1.埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科, 2.埼玉県立小児医療センター 循環器科,
3.東京慈恵会医科大学付属柏病院 心臓外科）
Keywords: 大動脈弁形成, Ethanol, 自己心膜
 
【背景】弁変性が強い小児期大動脈弁機能不全に対する自己心膜による弁形成は自由度が高く適応が拡がりつつ
ある。心膜固定法は組織を壊死させる従来の Glutaraldehydeは石灰化を招く一方、 Ethanol固定は除水を機序と
し石灰化を回避しうる固定法として注目されており3症例を報告する．【症例】＜症例1＞ 無症状の10歳男子
24kg.4歳時に AR指摘され運動能力が高く部活を希望中 AR進行、 Severe AR LVEDV170%N左室拡大を認め手術介入
となる。手術時大動脈弁輪径21.1mm(Zvalue+3.7). ＜症例2＞ 9ヶ月女児7.9kg胎児診断例.Bicuspid AS+mild
Coarctation. AS 4.6m/s AR(-).LV-Ao圧差50mmHg. バルーン拡大２回施行後も AS=4m/s AR mild.4ヶ月時
coarctectomy後も弁機能改善せず手術介入となる. 手術時 A弁輪径8.1mm(Zvalue-2.6) ＜症例3＞ 1歳男児
9.3kg胎児診断例. Bicuspid AS4.7m/s AR trivial.生後7ヶ月時カテーテルで LV-Ao圧50mmHg ARmildを認め大動
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脈弁手術となる. 手術時大動脈弁輪径12.8mm(Zvalue+2.7)【方法】自己心膜を採取し消毒用
Ethanol(76.9~81.4vol%)に10分間浸した後5分間生食洗浄し使用した。全例自己弁尖を完全切除し自己心膜を弁
幅＝弁輪長 x1.4倍、弁高＝弁輪長に作成し弁輪に縫着し3尖化した。体格に応じ交連を3ー5mm高めに作成し余剰
心膜をトリミングして coaptation zoneを整えた。【結果】術後観察期間7ー12ヶ月。狭小弁輪の＜症例2＞を除
き心膜弁尖の動きは概ね良好であった。弁逆流は全例 mild以下。弁狭窄は＜症例2＞で術後7ヶ月時 AS 3.8m/sで
あるが＜症例1＞ 2.3m/s、＜症例3＞2.8m/sで経過している．【結語】弁位でのエコー上加速は、狭小弁輪による
影響、および交連高位形成による影響が考えられるが、 Ethanol固定による自己心膜弁の動きは概ね良好であり
大動脈弁位における代用弁として期待できる。
 
 

小児・若年に対するグルタールアルデヒド処理自己心膜を用いた
大動脈弁形成術（ Ozaki法）の外科成績

○山本 隆平, 山田 有希子, 鹿田 文昭, 岡村 達, 竹内 敬昌 （長野県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 大動脈弁形成術, Ozaki法, 自己心膜
 
【目的】小児・若年の大動脈疾患において,術後の成長やワーファリン内服回避等の理由により,大動脈弁形成術
が有用とされ,複数の形成術が報告されている.自己心膜を使用した大動脈弁形成術(Ozaki法)は成人において数多
くの手術が行われ,良好な成績を残しているが,小児や若年に対しての報告は限られている.当院で小児・若年に
Ozaki法を施行した大動脈弁狭窄/逆流症(AS/AR)に対する手術成績を後方視的に検討した.【方法】2010年4月以
降,Ozaki法による大動脈弁形成術を行った連続5例を対象とした.手術時年齢中央値17(12-19)歳,体重中央値
50.7(33.8-63.4)kg.内訳は AS：2例,AR：1例,ASR：2例.そのうち1例が unicuspid,4例が bicuspid valveで
あった.その他併存疾患として,1例が Turner症候群,1例が CoAに対し大動脈弓修復術後であった.3例が術前に
catheter interventionを施行されている.術式は Ozaki法に準じ自己心膜を0.6%グルタールアルデヒドで10分間
処理し,サイザーを用いて弁尖の交連部間の距離を測定し,サイズに合わせて心膜をトリミングし,弁尖を形成し
た.【結果】術後観察期間中央値は60(4-67)か月.手術時間383(371-450)分,人工心肺時間189(162-196)分,大動脈
遮断時間119(105-135)分.4例が術当日,1例が翌日に抜管.ICU滞在期間2(2-5)日,術後在院日数7(5－20)日.周術期
および遠隔期の死亡はなし.退院時,3例に trivial ARを認め,そのうち2例は消失.大動脈弁上の連続波ドプラ法に
よる最高血流速度中央値は1.6(1.2-2.8)m/sで ASの所見は認めず.観察期間に再手術やカテーテルによる介入は行
われなかった.【結論】当院で施行された5症例において,狭窄及び逆流は改善を得ており,術後の短期・中期成績
は満足しうる結果で,Ozaki法による大動脈弁形成術は小児・若年に対しても有用な方法と示唆される.しかしなが
ら本検討は短期・中期成績を検討したもので,成長に伴う弁機能の変化も含め,長期的な評価が必要で,慎重な観察
が必要である.
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）28（ OR28） 
外科治療3
指定討論者:小沼 武司（三重大学医学部大学院医学系研究科 胸部心臓血管外科） 
指定討論者:櫻井 一（中京病院 心臓血管外科）
 

 
ファロー四徴症に対する Delamination Techniqueを用いた肺動脈弁温存手術
の検討 
○樽井 俊, 宮原 義典, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水 武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 籏 義仁, 藤井
隆成, 石野 幸三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 
右室流出路再建術における bulging sinusおよび fan-shaped ePTFE valve付
き ePTFE conduit(Yamagishi導管)の短期-中期的成績とグラフトサイズ選択 
○村山 史朗, 野村 耕司, 黄 義浩, 磯部 将 （埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科） 
BTシャントとの比較から考える palliative Rastelli手術の有用性 
○藤田 周平1, 山岸 正明1, 前田 吉宣1, 板谷 慶一2, 本宮 久之1, 中辻 拡興1, 夜久 均2 （1.京都府
立医科大学小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学附属病院 心臓血管外科） 
右肺無形成及び低形成例を伴う PA slingと気管狭窄の治療における問題点 
○和田 侑星, 大嶋 義博, 松久 弘典, 日隈 智憲, 松島 峻介, 長谷川 翔太 （兵庫県立こども病院
心臓血管外科） 
術前3DCG viewerによる構造把握が有用であった心外型巨大嚢状 Valsalva洞
動脈瘤の乳児例 
○吉村 幸浩1, 平野 暁教1, 野間 美緒1, 寺田 正次1, 永峯 宏樹2, 大木 寛生2, 前田 潤2, 三浦 大2

, 野木森 宜嗣3, 瀬尾 拡史4, 上田 秀明5 （1.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科, 2.東
京都立小児総合医療センター 循環器科, 3.東京大学大学院 医学系研究科・医学部 生殖・発達・加
齢医学専攻 小児科学, 4.株式会社サイアメント, 5.神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
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ファロー四徴症に対する Delamination Techniqueを用いた肺動
脈弁温存手術の検討

○樽井 俊, 宮原 義典, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水 武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 籏 義仁, 藤井 隆成, 石野 幸
三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Keywords: ファロー四徴症, Delamination法, 右室流出路再建
 
【背景】近年、ファロー四徴症術後遠隔期に肺動脈弁置換術が必要になる症例の増加に伴い、肺動脈弁輪温存手
術が推奨されているが、狭小弁輪例においては施行困難である。【目的】弁輪温存が困難な症例に対して、
trans-annular patch法に新たな肺動脈弁形成法である delamination法を併用した右室流出路再建術を施行した
TOF 6症例を経験した。【手術方法】経右房的に VSD閉鎖後、主肺動脈を縦切開して肺動脈弁の交連切開を右室流
出路まで延長し、弁尖の hingeから心筋内に切り込んで心内膜を剥離 (delaminate) した。弁尖を基部方向に拡
張することで弁尖は拡大され、弁輪は尾側に移動した。右室流出路前面は自己心膜で patch形成 (trans-annular
patch) を行った。【症例・結果】男児5例、女児1例で手術時月齢は17.7±10.6ヶ月、体重9.0±2.0 kg、術前
UCGでの肺動脈弁輪径は68.7±11.8% of normalであった。上記手術施行後、退院時の UCGでは肺動脈弁輪は93.5±
8.8 % of normalへ有意に拡大し、肺動脈弁の圧格差は21.1±5.4 mmHg、肺動脈弁逆流は全例 mild以下で
あった。全例で術後18.5±10.7ヶ月後に心臓カテーテル検査を施行し、肺動脈弁輪径は97.5±10.1% of normalと維
持されていた。肺動脈弁の圧格差は12.3±12.3 mmHg、肺動脈弁逆流は１例の moderate (術前の肺動脈弁弁輪径が
56% of normalと最小であった症例)を除いた全例で mild以下であった。【結語】弁輪径60-80% of normal程度の
狭小肺動脈弁輪例に対し、 delamination techniqueを用いた自己肺動脈弁温存手術を施行し良好な結果を得た。
 
 

右室流出路再建術における bulging sinusおよび fan-shaped
ePTFE valve付き ePTFE conduit(Yamagishi導管)の短期-中期的
成績とグラフトサイズ選択

○村山 史朗, 野村 耕司, 黄 義浩, 磯部 将 （埼玉県立小児医療センター 心臓血管外科）
Keywords: 右室流出路再建, ePTFE graft, 肺動脈弁
 
【目的】右室流出路再建術では種々の人工弁が用いられているが、 ePTFE valved conduitは、長期にわたり良好
な弁機能を維持することが示されており、当院でも近年利用している。今回当院における、術後短期-中期的な成
績を明らかにし、適切なグラフトサイズ選択について考察する。【対象と方法】2012年から2019年までの
bulging sinusおよび fan-shaped ePTFE valve付き ePTFE conduitを用いて右室流出路再建を行った症例42例を
検証。年齢中央値3歳（ range 0歳-19歳）、フォローアップ期間2.1±1.9年、グラフト14-24mmを使用。 UCGで術
後早期および最終フォローアップ時の PV max flow(m/s)および PR、 PA index、弁形態、グラフト感染の有
無、死亡率を評価した。【結果】術後死亡はなし。また術後経過中、グラフト感染や再置換は認めなかった。手
術時体重中央値は11.4kg(range 6.8-77ｋｇ)。グラフト選択は14mm1例（体重：16ｋｇ）、16mm15例（平均体
重：9.5±1.ｋｇ）、18mm10例（11.7±3.ｋｇ）、20mm4例（36±8.4ｋｇ）、22mm10例（47.7±1ｋｇ）、24mm2例
（45±8.ｋｇ）。術後早期の PV max1.5±0.64m/s、 PRは moderate2例、その他全て mild以下、 PA index165±
78mm2/m2であった。術後早期に PV max＞2.5m/sとなった症例は5例あり、うち4例は22mmの大口径グラフトであ
り、4例での PA indexの値は132±24 mm2/m2であった。また PR moderate2例も22mmの大口径グラフトを使用して
いた。最終フォローアップ時の全症例の PV max2.1±0.71m/sであり、 PRは moderate3例、その他全て mild以
下、 PA index181±84 mm2/m2であった。弁形態として PV max4.4m/sの1例のみ半閉鎖位固定の変化を示し
た。【結語】 bulging sinusおよび fan-shaped ePTFE valve付き ePTFE conduitの短期-中期的な弁機能は良好
であった。術後早期では大口径グラフト（22mm以上）で PV maxが高い傾向が見られたが、肺動脈とのサイズミス
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マッチによる影響の可能性が示唆された。
 
 

BTシャントとの比較から考える palliative Rastelli手術の有用
性

○藤田 周平1, 山岸 正明1, 前田 吉宣1, 板谷 慶一2, 本宮 久之1, 中辻 拡興1, 夜久 均2 （1.京都府立医科大学小
児医療センター 小児心臓血管外科, 2.京都府立医科大学附属病院 心臓血管外科）
Keywords: 右室流出路再建, ラステリ型手術, Blalock-Taussigシャント
 
【背景】 Rastelli型手術を要する疾患群において右室肺動脈シャントは HLHSなど単心室のそれと比べ右室切開
による弊害は比較的問題になりにくいが、肺血管床の発育という点で BTシャント(BT)との優劣に議論の余地があ
る。当院での palliative Rastelli手術(pR)の成績について検討した。【方法と対象】2009年から2019年に弁付
き ePTFE導管を用いた pRを受けた症例のうち MAPCA症例や BT併用を除外したものを pR群、対照として同時期に
人工心肺補助下に BTを受け、右室-肺動脈の血流のない症例を BT群とした。両群とも二心室修復を目指し、
pR群は10例、 BT群は15例であった。【結果】性別や月齢、体重は両群で有意差なし。原疾患は pR群が Fallot四
徴症または心室中隔欠損・肺動脈閉鎖症(TF/PAVSD) 4例、大動脈縮窄/離断症(CoA/IAA) 3例、総動脈幹症(PTA)
3例に対し、 BT群では TF/PAVSD 14例、 PTA 1例と両群間に差異あり。30日死亡(0 vs 6.7%, p=0.41)、心肺蘇生
イベント(0 vs 20%, p=0.13)、待機中死亡率(20 vs 33%, p=0.47)は有意差は無いがいずれも BT群で高い傾向に
あり。退院時 SpO2は pR群89±5%、 BT群82±4%と pR群が有意に高値であった(p=0.001)。平均観察期間41ヶ月で
pR群は Rastelli到達5例、待機3例。 BT群は Rastelli到達10例。 Rastelli前のカテーテル検査では RVEDVI
(58±7 vs 62±12 ml/m2, p=0.45)、 RVEF (57±6 vs 58±5%, p=0.53)は両群間に有意差なし。 SaO2 (84±9 vs 79±
6%, p=0.15)、 Qp/Qs (0.9±0.6 vs 1.1±0.4, p=0.55)も両群に差を認めず。 PA indexは pR群 237±134 mm2/m2、
BT群548±252 mm2/m2と BT群で有意に大きかった(p=0.006)。【結語】弁付き導管による pRは安定した肺血流と血
行動態をもたらし術後急性期および待機中生存率を改善させる一方、肺血管床の発育においては BTに劣ってい
た。低心機能や肺高血圧例に pR、肺動脈低発育例に BTなど適応を選ぶことで両者の利点を生かした治療戦略が
立てられると考えられた。
 
 

右肺無形成及び低形成例を伴う PA slingと気管狭窄の治療にお
ける問題点

○和田 侑星, 大嶋 義博, 松久 弘典, 日隈 智憲, 松島 峻介, 長谷川 翔太 （兵庫県立こども病院 心臓血管外
科）
Keywords: pulmonary artery sling, 先天性気管狭窄, 右肺低形成
 
【目的】 PA slingと気管狭窄合併例の大動脈弓による気管への影響，左肺動脈(LPA)の解剖学的問題点について
CT画像を用いて検討した．【対象と方法】2010年から2019年までの間に PA sling，気管狭窄と診断し手術を施行
した38例を I群：右肺正常例（ 21例 ）， II群：右肺低形成例（ 12例 ）， III群：右肺無形成例（ 5例 ）に
分けた．(1) CT水平断画像の気管分岐部レベルで上行大動脈と下行大動脈の中心点同士を結んだ線( a線 )と気管
の位置関係を，タイプ A：気管が a線の前方，タイプ M：気管が a線上，タイプ P：気管が a線後方の3つに分け
術後気管に対する archの圧排について検討した．(2) PA sling修復における LPAの受動性について，左肺門から
LPA起始部までの長さ(x)と肺門部から LPA移植想定部までの距離(y)の比(x/y)を比較検討した．【結果】(1) 右
肺低形成に伴い，縦隔および上行大動脈は右背側に偏位するため大動脈弓が気管を背側に圧排する． I群の4例と
II群の7例はタイプ Mで，大動脈弓背側での気管形成3例（ I群1例， II群2例）で気管軟化に対する大動脈吊り上
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げを要した． II群の4例と III群全例がタイプ Aで，4例は気管を大動脈弓の前方で再建した（ LPA転位術な
し）が，大動脈弓背側で再建した5例全例で気管軟化に対し大動脈弓吊り上げを要した．(2) I群における x/y値
1.27 [0.98-2.11]に対し， II群における x/y値は0.82 [0.56-0.96]と有意に LPAは短く(P＜0.0001)，2例に
MPAフラップによる LPA延長術を行った．また，気管形成術により，頭側に吊り上がった左気管支による LPA圧排
を I群の2例， II群の3例に認め，4例で術中に，1例で術後3日目に LPAの追加剥離を行った．【結語】右肺無形
性を合併した PA sling，気管狭窄では気管圧迫回避の為に大動脈弓前方での再建が妥当である．右肺低形成例は
解剖学的に最も複雑で，形態に応じて大動脈弓前後での再建および吊り上げの付加， PA sling修復においては短
い LPAへの対応を要する．
 
 

術前3DCG viewerによる構造把握が有用であった心外型巨大嚢状
Valsalva洞動脈瘤の乳児例

○吉村 幸浩1, 平野 暁教1, 野間 美緒1, 寺田 正次1, 永峯 宏樹2, 大木 寛生2, 前田 潤2, 三浦 大2, 野木森 宜嗣
3, 瀬尾 拡史4, 上田 秀明5 （1.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科, 2.東京都立小児総合医療センター
循環器科, 3.東京大学大学院 医学系研究科・医学部 生殖・発達・加齢医学専攻 小児科学, 4.株式会社サイアメ
ント, 5.神奈川県立こども医療センター 循環器内科）
Keywords: Valsalva洞動脈瘤, 3DCG viewer, 動脈瘤入口部閉鎖
 
【背景】先天性 Valsalva洞動脈瘤の発生頻度は低く，特に1歳未満での手術報告例は少ない．【症例】胎児期に
巨大嚢状 Valsalva洞動脈瘤と診断された6カ月の女児．在胎38週2日，予定帝王切開で出生し各種検査で右冠動脈
洞と無冠動脈洞に発生した2つの巨大な心外型嚢状 Valsalva洞動脈瘤と確定診断された．右冠動脈洞動脈瘤（動
脈瘤1）は daughter lesionを伴う最大径33mmの嚢状瘤で右房右室を圧排し，無冠動脈洞動脈瘤（動脈瘤2）は
22mm大で上大静脈を圧排していた．大動脈弁閉鎖不全や虚血性変化は認めなかったが，右冠動脈は動脈瘤1の瘤入
口部頭側から起始し瘤壁を下行していたため手術の際に注意を要すると考えられた．そこで術前に，小児先天性
心疾患リアルタイム3DCG viewer（3DCG viewer）を作成し，動脈瘤1の入口部とその直上から起始する右冠動脈口
との位置関係を大動脈内からの視点で確認した．更に2つの動脈瘤入口部の位置と大きさ，大動脈弁輪との関係も
把握した．これらの情報を基に6カ月時体重7.6kgで手術を施行した．2つの動脈瘤入口部を大動脈側からグルタル
アルデヒド処理した自己心膜で閉鎖したが，この際に右冠動脈口に縫合線が近付き過ぎないよう細心の注意を
払った．その後2つの動脈瘤壁に小切開を置きフィブリン糊を瘤内から縫合線に塗布，大動脈遮断解除後 major
bleedingの無いことを確認し同部を縫合閉鎖した．術後は僅かな大動脈弁逆流を認めたが，動脈瘤1内は血栓で満
たされており右冠動脈は良好に開存していた．瘤壁の病理組織学的検査では，内皮細胞は広汎に剥脱し，中膜は
高度の myxomatous 変化を伴って肥厚していた．【結語】胎児期に診断された多発性の心外型巨大嚢状
Valsalva洞動脈瘤に対し，乳児期に瘤入口部閉鎖術を施行した．術前に作成した3DCG viewerは，瘤入口部と冠動
脈口や大動脈弁輪との位置関係を手術時の視点で把握でき有用であった．



[OR29-1]

[OR29-2]

[OR29-3]

[OR29-4]

[OR29-5]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ I）29（ OR29） 
外科治療4
指定討論者:橘 剛（神奈川県立こども医療センター循環器内科・心臓血管外科） 
指定討論者:小谷 恭弘（岡山大学 心臓血管外科）
 

 
機能的単心室に対する体肺動脈短絡術 -Low flow strategyが遠隔期に与える
影響- 
○山内 早苗1, 盤井 成光1, 石丸 和彦1, 三輪 晃士1, 康 利章1, 萱谷 太2, 高橋 邦彦2, 青木 寿明2

, 石井 陽一郎2, 川田 博昭1 （1.大阪母子医療センター 心臓血管外科, 2.大阪母子医療センター
小児循環器科） 
機能的単心室症例に対する新生児期体肺動脈シャントの治療成績 
○和田 直樹, 高橋 幸弘, 桑原 優大, 小森 悠矢, 加部東 直広 （榊原記念病院 心臓血管外科） 
機能的単心室に対する BTシャントと早期肺動脈形成術の有用性 
○小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 曹 宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2

, 井上 奈緒2 （1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科） 
CoPAを合併した先天性心疾患に対する、人工心肺使用下 central PA
plasty+BTシャントの検討 
○中田 朋宏1, 城 麻衣子1, 渡部 聖人1, 安田 謙二2, 中嶋 滋記2, 猪飼 秋夫3, 藤本 欣史4, 織田 禎
二1 （1.島根大学医学部附属病院 循環器・呼吸器外科, 2.島根大学医学部附属病院 小児科, 3.静岡
県立こども病院 心臓血管外科, 4.静岡県立総合病院 集中治療科） 
Pulmonary Coarctationを合併した肺動脈閉鎖症、機能的単心室症に対する胸
骨正中切開アプローチによる中心肺動脈形成、 BTシャント術変法の成績 
○小泉 淳一1, 辻 重人1, 猪飼 秋夫2, 滝澤 友里恵3, 中野 智3, 斎木 宏文3, 高橋 信3, 小山 耕太郎
3, 金 一1 （1.岩手医科大学 心臓血管外科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科, 3.岩手医科大学
小児科） 
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機能的単心室に対する体肺動脈短絡術 -Low flow strategyが遠
隔期に与える影響-

○山内 早苗1, 盤井 成光1, 石丸 和彦1, 三輪 晃士1, 康 利章1, 萱谷 太2, 高橋 邦彦2, 青木 寿明2, 石井 陽一郎
2, 川田 博昭1 （1.大阪母子医療センター 心臓血管外科, 2.大阪母子医療センター 小児循環器科）
Keywords: 単心室, 体肺動脈短絡術, フォンタン手術
 
【背景】機能的単心室（ f-SV）症例では, 心機能を保つべく, 近年では細い体肺動脈短絡術(SPS)を行い, 早期
に両方向性グレン(BDG)を行う low flow strategyが主流であるが, 肺動脈の発育不良やこれによる Fontan術後
遠隔期への影響が懸念される.【目的】 f-SVに対する SPSが心機能と肺動脈発育, Fontan後の遠隔期成績に与え
る影響を検討すること.【対象と方法】対象は1991年以降に当院で SPSを行い, Fontan手術に到達した f-SV
111例のうち, Fontan後1年以上が経過した102例.肺動脈閉鎖 63, 肺動脈狭窄 39例で, 初回 SPSの日齢は中央値
46日(0-1236日). うち25例に SPS追加を行った. BDG年齢は1.0歳(95日-4.8歳), Fontan年齢は3.6歳(1.7-
24.0歳)であった. 全例, Fontan後1年で心カテ評価を行い, 54例で遠隔期カテ(Fontan後10年)を行った. これら
を2005年以前に SPSを行った前期群51例と low flow strategyを積極的に取り入れた2006年以降の後期群51例に
わけて比較検討した. なお, SPS追加例は全例前期群であった.【結果】 Fontan術後の観察期間は中央値8.6年(最
長24年). SPSの日齢, 体重, 人工血管径は前期群 48日, 3.9 kg, 4.0 mm, 後期群 45日, 3.8 kg, 4.0 mmで差は
なかったが, BDGおよび Fontanを行った年齢は前期群が有意に高かった(前期群: BDG 2.5歳, Fontan 3.6歳, 後
期群: BDG 0.6歳, Fontan 1.7歳).Fontan前の PA indexは前期群 299, 後期群 205と前期群が有意に大きかった
が, Fontan後1年および遠隔期の PA indexは両群間に差はなかった. Fontan前, Fontan後, 遠隔期いずれも肺動
脈圧, EF, 房室弁逆流, BNPに両群間差はなかったが, 遠隔期の心係数のみ後期群が有意に高かった.【まと
め】機能的単心室に対する体肺動脈短絡術における low flow strategyは, Fontan後の肺動脈径には影響を与え
ず, 遠隔期の心機能は維持されることから, 妥当であると考えられるが, 遠隔期の症例数が少なく, 今後さらな
る検討が必要と考えられた.
 
 

機能的単心室症例に対する新生児期体肺動脈シャントの治療成績
○和田 直樹, 高橋 幸弘, 桑原 優大, 小森 悠矢, 加部東 直広 （榊原記念病院 心臓血管外科）
Keywords: 体肺動脈シャント, 単心室, 新生児
 
【背景】機能的単心室症例(SV)に対する体肺動脈シャント(SPS)は容量負荷による房室弁逆流の悪化や心機能低下
をまねく可能性があり、出生後早期に SPSが必要となる症例では急性期の肺血流調節を含めて治療に難渋する例
も少なくない。【目的】当院で施行した(SV)に対する新生児期 SPS症例の治療成績を検討し、 Fontan手術を目指
すうえでの適正な肺血流調節の在り方を考察した。【対象】2004年1月から2020年2月までに当院で施行した SVに
対する新生児期初回 SPS：84例を対象とした。【結果】 SPS手術時日齢は16±6.8日、体重：3.0±0.5kg、
PA:53例、 PS:31例、アプローチは側開胸:35例、正中:50例で On pump:30例。同時手術は肺動脈形成:10例、
TAPVR:5例、 Starnes:5例、 ASD creation:2例、三尖弁形成(TVP):1例であった。シャントサイズは側開胸で
3.5mm:32例、4mm:3例。正中で3mm:11例、3.5mm:28例、4mm:10例であった。手術死亡は5例(5.9%)で全例が同時手
術を伴う On pump症例であった(nonconfluent PA:1、 Ebstein:1、 TAPVR:3)。11例(13.1%)で同一入院中に早期
の再手術による肺血流量の修正を要した。この他に Glennへの interstageに17例で再手術を施行し(SPS追
加:17例、 ASD creation:2例、 UF+SPS:1例)、 Glenn手術到達前の遠隔期(9±5.2カ月)に5例の死亡を認めた。死
亡10例を除く74例中、66例(78.5%)が月齢:12±7.8カ月で Glenn手術に到達(7例待機、2例 drop out)、 Glenn手術
後に1例が死亡した。65例(77.4%)が1.9±1.0歳で Fontan手術に到達(1例待機)しており、 Fontan手術前の平均肺
動脈圧:13±3.4mmHg、 PAI:275±130mm2/M2で肺動脈の発育は良好であった。 Fontan到達後に1例の遠隔死亡を認め
生存率は1年:89%、5年:84.8%であった。【結語】機能的単心室症例に対する新生児期 SPSは、術後早期から肺血
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流量の修正を必要とする症例が少なくない。 Glenn手術以前の適正な肺血流の維持により Fontan手術への到達が
可能と考えられる。
 
 

機能的単心室に対する BTシャントと早期肺動脈形成術の有用性
○小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 曹 宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2

（1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 機能的単心室, BTシャント, 肺動脈形成
 
【背景】機能的単心室(SV)に対する初回姑息手術としての BTシャント手術（ BTS）はその後の肺動脈の発育や心
室機能を左右する手術であり, そのタイミングやアプローチ, 肺動脈形成術の併施などの戦略が重要である.【目
的】 SVに対する BTSにおいて初期の肺動脈形成術の有用性について検討すること. 【対象】1996年以降に初回手
術として BTS(Norwood,DKSに伴うものを除く)を行った SV症例で初回手術より1年以上経過した38例を対象とし
た.手術時日齢中央値30日,平均体重3506g,男児20女児14. 診断は SRV15例, PA/IVS8例, DORV7例,
TA2例,CCTGA2例,TOF/AVSD2例,SLV1例,TGA(III)1例で Asplenia10例 Polysplenia1例を含む.肺動脈閉鎖27例肺動
脈狭窄11例.肺動脈形成を必要とする末梢性肺動脈狭窄を有するもの18例.初回手術で BTSのみを行ったものは
29例(BT群),初回手術で肺動脈形成を同時に行ったもの9例(PP群)として比較検討を行った.【結果】初回手術日齢
は BT群68.9±113日,PP群34.1±21.4日と PP群で有意に低かった.使用グラフトサイズは BT群3.56±0.4mm,PP3.67±
0.4mmと有意差なし.手術後入院死亡は BT群3例31.0%でいずれも Aspleniaで2例は TAPVCを合併,PP群1例11.1%で
あった. Glenn手術前のカテデータでは BT群 vsPP群で Qp/Qs1.09±0.61 vs 1.09±0.21, SaO2 75.9±6.4 vs 76.1±
2.2%, PAindex 341.3±137 vs 313.3±107.5, Rp 1.72±0.8 vs 1.83±0.9unit・ m2と群間に差はなくいずれも良好
であった. 初回手術後急性期に HighFlowで管理に難渋した症例は BT群8例27.6%, PP群7例77.8%と PP群に有意に
多かったが, 手術死亡は BT群3例(10.3%),PP群1例(11.1%)と有意差はなかった(BT群の死亡はいずれも
Asplenia). 早期死亡を除いた Fontan到達率は BT群88.5%,PP群87.5%といずれも良好であった. 【考察】 SV症例
に対する BTS± PAplastyの手術成績は良好であり必要な症例においては PAplastyを初回手術で行うことは適切で
あることが示唆された.
 
 

CoPAを合併した先天性心疾患に対する、人工心肺使用下 central
PA plasty+BTシャントの検討

○中田 朋宏1, 城 麻衣子1, 渡部 聖人1, 安田 謙二2, 中嶋 滋記2, 猪飼 秋夫3, 藤本 欣史4, 織田 禎二1 （1.島根
大学医学部附属病院 循環器・呼吸器外科, 2.島根大学医学部附属病院 小児科, 3.静岡県立こども病院 心臓血管
外科, 4.静岡県立総合病院 集中治療科）
Keywords: 肺動脈縮窄, 中心肺動脈形成, BTシャント
 
【背景】当院では肺動脈縮窄(CoPA)に対して､分枝を温存し､左右 PAを形態を良好に保つために､初回手術として
人工心肺下に PA形成を施行している｡【対象】2015年以降の､術前に PA血流維持のために PGE1持続静注を要し､
CoPAに対して､ PA形成+BTシャントを施行した連続15例｡疾患は､ BVR群10例(PAVSD 5例､ TOF 3例､ cTGA､ DORV
1例ずつ)､ UVR群5例(MA 2例､ Asplenia､ TA､ DORV+hypo RV 1例ずつ)であった｡日齢は63±26､ BW4.4±0.8kgで
あった｡ P弁狭窄は5例､ P弁閉鎖は10例であり､両側 SVCが5例､鎖骨下動脈起始異常(AORSCA)が2例であった｡【手
術】 PA形成は､人工心肺下に､ PDA組織を可及的に切除し(P弁閉鎖の場合は main PAも離断する)､一旦離断した左
右 PAを端々吻合(後壁は8-0連続縫合､前壁は8-0単結節縫合)で行うのを基本術式としている｡ TOFの2例では､
main PA左側壁～左 PA下壁を L字状に切開し､壁同士を合わせる形成を行った｡ BTシャントは無名動脈(AORSCAの
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場合は総頸動脈)を流入路とした｡【結果】全例生存退院したが､ PAVSDの1例が術後4ヶ月で自宅で涕泣後に急変し
､遠隔死となった｡ PA形成術後の肺血流シンチグラムでは､左右肺血流不均衡(血流比7:3以上)は3例で､うち2例に
術後2-3ヶ月でカテーテル interventionを要した｡ PA indexが小さく､ PAの更なる成長を促すため shuntの size
upを要したものが2例あった｡第2期手術以降においても､局所的な PA狭窄に対しては積極的に外科的介入(自己心
膜または ePTFE patch拡大)を行い､6例で再形成を行った｡ BVR群は7例が根治術到達し､2例は待機中｡ UVR群は4例
が Fontan到達し､1例が BDGまで終了している｡根治到達例の肺血流不均衡例はなく､また全症例において分枝の損
傷例はなし｡【結語】 CoPAを合併した症例に対する PA形成は､多くが良好な左右 PA形態およびバランスを得るこ
とが出来､またその後も CT及び血流シンチによる評価から､積極的な内科的また外科的介入を行い､良好な最終形
態を得ることが出来た｡
 
 

Pulmonary Coarctationを合併した肺動脈閉鎖症、機能的単心室
症に対する胸骨正中切開アプローチによる中心肺動脈形成、
BTシャント術変法の成績

○小泉 淳一1, 辻 重人1, 猪飼 秋夫2, 滝澤 友里恵3, 中野 智3, 斎木 宏文3, 高橋 信3, 小山 耕太郎3, 金 一1

（1.岩手医科大学 心臓血管外科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科, 3.岩手医科大学 小児科）
Keywords: 肺動脈閉鎖, 単心室, Pulmonary coarctation
 
【目的】当院では pulmonary coarctation(CoPA)を合併した肺動脈閉鎖、単心室症 PA/SVに対し人工心肺下に中
心肺動脈形成、 BTシャント術変法を基本術式としており、その成績を検討した。【方法】2007年1月から2019年
12月までに CoPAを合併した PA/SVの19例を後方視的に検討した。【結果】日齢36日（2-90）、体重3.4kg（2.2-
4.6）、合併病変は無脾多脾症候群12例、中心肺動脈欠損/両側 PDA3例、 TAPVC4例であった。 BTシャントサイズ
は3mm:3例、3.5mm:13例、4mm:2例(RV-PA6mm:1例、 RV-PA→ BTシャントへ conversion2例)。同時手術として
TAPVC修復3例、房室弁修復を1例に施行した。急性期死亡2例（2、16病日）、遠隔死亡2例(4、7ヶ月)で
あった。死亡4例を除いた15例が生後5ヶ月(4-23)で BDGに到達した。 BDGの同時手術は肺動脈形成術5例、房室弁
形成術2例、 TAPVC修復術1例であった。 BDGに到達した15例のうち12例が TCPCへ到達、2例が待機中、1例は低酸
素脳症のため適応外とされた。 BDG術前の心カテ(n=15)では Qp/Qs0.92(0.43-1.65)、 PA index185mm2/m2(68-
317)、心室 EDV172％ of normal(103-314)、心室 EF58.1％(48.3-71.4)、房室弁逆流1度(0-3)であった。 TCPC前
の心カテ(n=14)では Qp/Qs0.72(0.37-0.90)、 PAP10mmHg(7-13)、 PA index180mm2/m2(86-239)、心室 EDV151.5％
of normal(105-223)、心室 EF55.0％(42.0-61.2)、房室弁逆流1度(0-2)であった。 TCPC後の心カテ(n=12)は
TCPC後49.5ヶ月(5-113)に施行され、 PAP11mmHg(8-13)、 Rp1.45(0.63-2.60)、 PA index234mm2/m2(84-393)、心
室 EDV113％ of normal(75.7-166)、心室 EF52.8％(47.8-69.0)、房室弁逆流1度(0-2)であった。【結語】
CoPAを合併した PA/SVに対する中心肺動脈形成、 BTシャント術変法は約30%に BDG時の肺動脈再形成術を要した
が、最小限の手術回数で良好な肺動脈の発達が得られた。しかし急性期死亡や遠隔期合併症が散見され、きめ細
かい周術期管理や BDG手術時期の検討が重要と思われた。
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デジタルオーラル | 外科治療遠隔成績

デジタルオーラル（ I）30（ OR30） 
外科治療遠隔成績
指定討論者:村山 弘臣（あいち小児保健医療総合センター） 
指定討論者:盤井 成光（大阪母子医療センター 心臓血管外科）
 

 
純型肺動脈閉鎖症に対する治療の変遷 
○黒子 洋介, 横田 豊, 辻 龍典, 迫田 直也, 小林 泰幸, 堀尾 直裕, 後藤 拓弥, 川畑 拓也, 小谷
恭弘, 笠原 真悟 （岡山大学病院 心臓血管外科） 
孤立性総肺静脈還流異常症に対する外科治療の遠隔成績および術後肺静脈閉
塞・遠隔死亡の予測因子 
○曹 宇晨1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2

, 井上 奈緒2 （1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科） 
当院における TCPC conversionの成績 
○寶亀 亮悟, 新川 武史, 松村 剛毅, 中山 祐樹, 片桐 絢子, 吉田 尚史, 新浪 博士 （東京女子医
科大学 心臓血管外科学講座） 
先天性心疾患修復術後の右側房室弁逆流に対する弁形成術の有用性 
○竹下 斉史, 水野 友裕, 大井 啓司, 八島 正文, 長岡 英気, 藤原 立樹, 大石 清寿, 奥村 裕士,
崔 容俊, 荒井 裕国 （東京医科歯科大学大学院 心臓血管外科） 
小児僧帽弁閉鎖不全に対する人工腱索を用いた僧帽弁形成術の手術成績 
○酒井 大樹, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 野村 竜
也, 角 秀秋 （福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
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純型肺動脈閉鎖症に対する治療の変遷
○黒子 洋介, 横田 豊, 辻 龍典, 迫田 直也, 小林 泰幸, 堀尾 直裕, 後藤 拓弥, 川畑 拓也, 小谷 恭弘, 笠原
真悟 （岡山大学病院 心臓血管外科）
Keywords: PA-IVS, BVR, 1.5VR
 
（目的）純型肺動脈閉鎖症（ PA-IVS）は二心室治療（ BVR）から単心室治療（ Fontan）までの幅広い治療の選
択肢がある。当院では PA-IVSに対しては、一貫して単心室治療を回避するための段階的な治療戦略をとってき
た。時代とともに治療に関して変遷があり、この変化についてこの度検討したので報告する。（方法）1993年か
ら2017年までの期間で、当院で段階的治療を目的として初回から手術を行った51例を対象とした。第一段階の姑
息手術として BTシャントおよび肺動脈弁切開術を行い、その後経カテーテル治療や外科的右室流出路形成術によ
り右室の減圧を段階的に行った後、最終治療を選択した。1993年から2002年までの期間（前期）と、2002年から
2017年までの期間（後期）について、それぞれの治療の成績や内容、最終形態について検討した。（結果）前期
に対象となった症例は27例。 BVRに到達した症例は25例であり、そのうち4例が遠隔期に1.5心室修復術
（1.5VR）への手術を行った。 Fontanは1例であり、姑息的治療の段階で死亡した1例を除くと、 Fontan回避率は
96%であった。一方後期に対象となった症例は24例で、 BVRに到達した症例は6例と少なく、1.5VRが9例で
Fontanが4例であった。姑息的治療の段階で死亡した4例を除くと、 Fontan回避率は80％であった。どちらの群
も、 BVRあるいは1.5VRから Fontanへの takedownを行った症例はなかった。（結語）段階的治療を行うことによ
り、全体では87%の症例で Fontan手術を回避できた。二心室修復術の到達度において前期と後期で差がみられた
が、後期では1.5VRの積極的利用や、 ASD半閉鎖などを組み合わせ、より安全で確実な手術を目指している方針と
考えられた。
 
 

孤立性総肺静脈還流異常症に対する外科治療の遠隔成績および術
後肺静脈閉塞・遠隔死亡の予測因子

○曹 宇晨1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2

（1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 総肺静脈還流異常症, 外科治療遠隔成績, 肺静脈閉塞
 
【背景】孤立性総肺静脈還流異常症(以下 TAPVC)は近年良好な遠隔成績が報告されているが，未だに肺静脈閉塞
(PVO)などで治療に苦慮する症例を経験する．【目的】当院の TAPVCに対する外科治療遠隔成績を報告し，術後遠
隔死亡・術後 PVOのリスク因子について検討する．【方法】1995-2019年に当院で施行した TAPVC修復術43例のう
ち観察期間が5年以上経過した TAPVC 27例を対象に後方視的に検討した． PV velocity(PVv)＞2.0m/s：
PVO，1.2m/s≦ PVv≦2.0m/s or continuous pattern(+)： PV stenosis(PVS)と定義した．【結果】出生時体
重：2.8(IQR:2.6-3.2)kg，手術時体重：3.1(IQR:2.6-3.8)kg，手術時日齢：7(IQR:1-42)日． Darling分類
Ia/Ib/IIa/IIb/III/IV：9/3/2/0/9/4例．初回修復は全例 conventional repair． Superior approach 3例， cut
back法4例， posterior approach 16例， Williams法3例，詳細不明1例．手術死亡：1例(3.7%， ECMOによる脳出
血)．観察期間中央値13.0(IQR:6.7-15.8)年で手術死亡を除いた生存率は92.3%(24/26)，死亡2例はともに術後半
年以内かつ術後 PVOで再手術(+)．術後再手術は PVO：3例(11.1%)， Williams法術後の上大静脈狭窄・洞不全症
候群：1例(3.7%)．術前 PVO(+)は術後 PVOのリスク因子(Log-rank＜0.01)，術後 PVO再手術(+)は術後遠隔死亡の
リスク因子(Log-rank＜0.01)であった．術後 PVSに関しては， Darling分類 III/IV群と術前 PVO(+)群でそれぞ
れ Risk ratio(RR) 4.67(95%CI[0.6-36.3])・ Fisher P=0.148， Risk ratio(RR) 4.75(95%CI[1.02-22.1])・
Fisher P=0.0698とどちらも統計学的有意差はないが RRが高い傾向を認めた．【結論】当院における TAPVCの外
科治療遠隔成績は良好．術前 PVO(+)は術後 PVOのリスク因子であり，術後 PVOによる再手術は遠隔死亡のリスク
因子であった．術前 PVO(+)と Darling分類 III/IVは術後 PVSに対する RRが高く，それらの症例では術後 PVOを
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念頭におきより厳密な follow upが必要である．
 
 

当院における TCPC conversionの成績
○寶亀 亮悟, 新川 武史, 松村 剛毅, 中山 祐樹, 片桐 絢子, 吉田 尚史, 新浪 博士 （東京女子医科大学 心臓
血管外科学講座）
Keywords: 単心室, TCPC　Conversion, 外科遠隔期
 
【目的】 Failing Fontan患者に対する TCPC conversionの早期成績は安定するようになってきた一方で、遠隔期
の成績については不明瞭なところも多い。当院における TCPC conversionの成績を検討し術後遠隔期の問題点を
解析する。【方法】2004年1月から2019年12月までに TCPC conversion当院で施行した全81例を対象に後方視的研
究を行った。【結果】初回 Fontan時年齢、初回 Fontanからの期間、 TCPC conversion時年齢はそれぞれ、6.5±
4.9歳、19.4±6.0年、24.9±8.1歳で、初回 Fontanは APC法 68例 (84.0%)、 Bjork法 9例 (11.1%)、 Lateral
tunnel法 4例 (4.9%)であった。術前カテーテル検査での CVP、 SvO2、 EDP、 EFは各々12.3±2.9mmHg、66.1±
7.7%、8.0±3.1mmHg、52.0±7.4%。術前41例 (50.6%)に EPSを、33例 (40.7%)にアブレーションを実施。手術は全
例ゴアテックス人工血管を用いた extracardiac conduit TCPCとし、5例 (6.2%)に fenestration作成、33例
(40.7%)に不整脈手術も実施。48例 (59.3%)に心外膜リードを留置し、29例 (35.8%)にはペースメーカー本体も植
込んだ。中央値5.3年のフォロー期間中に、早期死亡 4例、遠隔期死亡2例を認めた。術前に不整脈を認めた50例
のうち、25例に不整脈再発を認めた。血管内治療を含めた再手術を16例に実施。術後平均2.6 年のカテーテル検
査で CVP、 SvO2、 EDP、 EFは各々12.0±3.0mmHg、70.8±5.2%、9.1±3.5mmHg、53.3±8.2%であり、 SvO2のみ術前
より有意に改善を認めた（ p=0.01）。術後1、5、10年の死亡回避率は93.7、93.7、91.4%、再手術回避率は
90.5、78.2、72.1%、不整脈回避率は87.9、78.4、39.9%、全イベント回避率は78.0、59.2、30.1%であった。【考
察と結語】 TCPC conversionは手術手技の安定により死亡症例は少なくなったが、術後不整脈を始めとした合併
症は多いのが現状である。 TCPC conversion介入時期や適応を改めて考える必要がある。
 
 

先天性心疾患修復術後の右側房室弁逆流に対する弁形成術の有用
性

○竹下 斉史, 水野 友裕, 大井 啓司, 八島 正文, 長岡 英気, 藤原 立樹, 大石 清寿, 奥村 裕士, 崔 容俊, 荒
井 裕国 （東京医科歯科大学大学院 心臓血管外科）
Keywords: 三尖弁逆流, 成人先天性心疾患, 再手術
 
【背景】 
CHD根治術後の右側房室弁逆流(RAVVR)は形態異常や右心負荷によるだけでなく, 前回手術の影響や Af, Pacing
leadの影響など多様な機序で発生するため, 弁輪縫縮のみでは逆流の制御が不十分となることが危惧される. 
【対象と方法】 
2006年1月から2019年12月に当院で施行された CHD二心室修復術後の成人期再手術症例16例のうち RAVVへ介入し
た10例において逆流の機序, 術式, 術後成績を検討した. 
【結果】 
原疾患の内訳は iAVSD 3例, TOF 3例, ASD 2例, VSD 1例, 先天性 AS 1例. 再手術施行時の年齢は46.5±20.9歳で
根治術後29.9±7.8年経過していた. 再手術介入の主要因は左側房室弁病変が4例, AR 1例, PS/PR 2例, 遺残短絡
1例, Pacing lead感染 1例で RAVV病変が主因となったのは1例のみ. NYHA分類は2.2±0.6度. 術前 TTEの RAVVR
gradeは2.3±1.4度, 狭窄合併症例は1例. 推定右室収縮期圧(eRVSP)は55.1±16.4mmHg. Af合併例は6例. 
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RAVV手術以外の併施手術は左側房室弁手術 5例, 右室流出路再建 4例, 大動脈弁手術 1例, 遺残短絡閉鎖 3例,
Pacing lead抜去 2例, CABG 1例(重複あり).  
RAVVに対する術式は, 狭窄合併例1例で弁置換, その他9例は弁形成術を施行. 逆流の成因は弁輪拡大 8例, 形態
異常 3例, 中隔尖の心室中隔への癒着が4例, Pacing leadによる弁尖の可動域制限が2例であった(重複あり). 弁
形成術を施行した9例のうち7例で人工弁輪を使用し, 弁尖手技として Commissural plication (4例), Edge-to-
edge plication (3例), Cleft閉鎖 1例, Leaflet augmentation (1例)を施行.  
術後 TTEで RAVVR 0.7±0.5度(p=0.013), eRVSP 32.6±13.6mmHg(p=0.002)といずれも有意な改善を認めた. 平均観
察期間49.7ヶ月において1例(生体弁 PVR施行後)で eRVSPの上昇に伴う2度(moderate)の RAVVR再発を認めたが,
死亡例なし. 
【結語】 
CHD根治術後の多様な機序の RAVVRに対し, その機序に応じた手技を施すことにより良好な成績を得ることができ
た.
 
 

小児僧帽弁閉鎖不全に対する人工腱索を用いた僧帽弁形成術の手
術成績

○酒井 大樹, 中野 俊秀, 小田 晋一郎, 安東 勇介, 合田 真海, 岡本 卓也, 緒方 裕樹, 野村 竜也, 角 秀秋
（福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 僧帽弁閉鎖不全, 人工腱索, 遠隔期成績
 
【目的】僧帽弁閉鎖不全症（ MR）における僧帽弁形成術は，左室機能，ワーファリン回避，遠隔期予後，感染性
心内膜炎などの合併症において僧帽弁置換術より優位であることが示されている。我々は以前より expander
polytetrafluoroethylene suture（ ePTFE）を人工腱索として用いた形成術を行っており，今回はその治療成績
について検討した。【方法】1995年8月から2019年11月までに MRに対して人工腱索を使用した弁形成術を行った
18歳以下の94例を対象とした。手術時年齢は6.8歳(生後40日-13歳)、術後観察期間は7.9年(最長19年)，手術時体
重は17.0kg(2.5-31.4kg)であった。【結果】術前の MRの程度は moderate以上が76例（80.8%）であり，
Carpentier Type2が84例（89%）、 Type3が10例(11%)であった。用いた人工腱索は65例（69%）で1本，28例
（30%）で2本，1例で3本であり，前尖のみに立てたものが88例(92%)であった。また全例で弁輪縫縮を施行し
た。周術期および遠隔期死亡は Ross-Konnoを同時に行った1例のみであった。僧帽弁再手術回避率は術後19年で
91.4%であった。また、僧帽弁形成術後の中等度以上 MR 再発回避率は10年で89.2%であった。 Carpentier
Type3は Type2と比べ有意に僧帽弁に対する再手術を要した（ p＜0.05）。１歳以下での初回手術介入
(p=0.02）は再手術介入のリスクであった（ p=0.04）。7例に対して僧帽弁への再手術介入を行った（形成術
3例，弁置換術4例）。人工弁再手術例4例を除いた術後遠隔期心エコー検査による MRの評価は，逆流なし 19例
(21%)，軽度以下 69例(77%)，中等度以上 2例(2%)であった。左室流入速度は、1.74m/sであった。【結果】小児
MRに対する ePTFE sutureを用いた僧帽弁形成術の遠隔成績は良好であった。一方で Carpentier Type3症例
は、再手術介入のリスクがあり、継続的・長期的なフォローアップが必要である。
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デジタルオーラル（ II）01（ P01） 
一般心臓病学1
指定討論者:桑原 直樹（岐阜県総合医療センター 小児循環器内科）
 

 
Ductal shockをきたす重症先天性心疾患スクリーニングに関する考察 自験例
のまとめから 
○井福 俊允 （宮崎県立宮崎病院 小児科） 
左心狭窄疾患に対する動脈管ステント留置の現状と適応 
○倉岡 彩子1, 寺師 英子1, 鈴木 彩代1, 鍋嶋 泰典1, 兒玉 祥彦1, 石川 友一1, 中村 真1, 佐川 浩一1

, 小田 晋一郎2, 中野 俊秀2, 角 秀秋2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院
心臓血管外科） 
新生児期にインドメタシン投与により、大動脈弓形成術の適応を判断した動脈
管開存症・大動脈縮窄の1例 
○広田 幸穂1, 佐藤 有美1, 上村 和也1, 圓尾 文子2 （1.加古川中央市民病院 小児科, 2.加古川中央
市民病院 心臓血管外科） 
出生後に左動脈管の自然退縮を伴った重複大動脈弓の新生児例 
○桝野 浩彰, 提島 丈雄, 阿久澤 大智, 沼田 寛, 吉田 真衣, 吉村 元文, 荒井 篤, 加藤 健太郎, 渡
辺 健 （北野病院） 
プロスタグランジン E1製剤長期使用による骨膜肥厚の検討 
○塚田 正範, 馬場 恵史, 小澤 淳一, 阿部 忠朗, 沼野 藤人, 齋藤 昭彦 （新潟大学医歯学総合病院
小児科） 
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Ductal shockをきたす重症先天性心疾患スクリーニングに関する
考察 自験例のまとめから

○井福 俊允 （宮崎県立宮崎病院 小児科）
Keywords: Ductal shock, 閉塞性ショック, 胎児診断
 
【背景】 Ductal shock(動脈管性ショック)は閉塞性ショックに分類され、動脈管依存性先天性心疾患の患児にお
いて動脈管が縮小・閉塞することで発症する。腹部臓器や下半身への血流が阻害されることで高度な心不全、
DICを発症し致死的となるため、早急な対応が必要である。【対象と方法】当院 NICUへ2005年1月～2020年1月ま
でに Ductal shockで入院した5症例について、臨床経過を後方視的に検討した。【結果】原因疾患は大動脈弓離
断症が4例、高度大動脈縮窄症が1例。入院時日齢の中央値12(5-30)、全例が正期産児で、出生体重の中央値
3238g(2954-3554)であった。全例に集学的治療が施され、4例は状態改善したのちに県外の高度専門施設で心臓外
科手術を受け、生存している。1例は高度心不全のため入院1病日で死亡した。【考察・まとめ】近年、胎児心エ
コーによるスクリーニングの普及が進んでおり複雑心奇形の診断率は向上している。しかし大動脈縮窄や大動脈
弓離断の有無を正確に診断するのは容易ではなく、検者の技量にも左右される。いっぽう、出生後の児にパルス
オキシメーターを装着し、 SpO2の上下肢差を測定することによる重症先天性心疾患児をスクリーニングが欧米を
中心に広まっているが、 Ductal shockは出生後ある程度時間が経過してから発症するため、出生当初は SpO2の
上下肢差や呼吸・循環の異常が目立たない場合がある。 Ductal shockをきたす重症先天性心疾患の頻度はまれだ
が、発見・診断が困難な場合があることから、従来のスクリーニング法に加えなんらかの形でセーフティネット
を設ける必要があると考える。
 
 

左心狭窄疾患に対する動脈管ステント留置の現状と適応
○倉岡 彩子1, 寺師 英子1, 鈴木 彩代1, 鍋嶋 泰典1, 兒玉 祥彦1, 石川 友一1, 中村 真1, 佐川 浩一1, 小田 晋一
郎2, 中野 俊秀2, 角 秀秋2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 動脈管ステント, 左心低形成症候群, ハイブリッド治療
 
【背景】動脈管依存性の左心狭窄疾患に対する動脈管ステント留置(d-stent)は両側肺動脈バンディング(bPAB)と
組み合わせることで、新生児期のハイリスク手術の回避に一定の効果が得られる。【目的】当院での動脈管ステ
ント留置の現状と今後の課題について報告する。【対象・方法】2015年1月以降に体血流を動脈管に依存する先天
性心疾患に対して、動脈管ステント留置をおこなった38例について、臨床経過を診療録より後方視的に検討し
た。【結果】男児20例、平均出生体重2766g、在胎週数38週4日、胎児診断ありが17例であった。診断は大動脈閉
鎖を伴う HLHS4例、順行性大動脈血流がある HLHC14例、大動脈縮窄/離断複合17例、大動脈離断を伴う総動脈幹
症2例、重症大動脈弁狭窄兼逆流1例であった。心外合併症は染色体異常7例、食道閉鎖を含む多発奇形3例、頭蓋
内出血1例がみられた。ステント留置日齢は中央値9日(2-299日)、全例でハイブリッド手術として施行し、ステン
トサイズは7-9mm、2本留置したのが8例であった。28例が大動脈形成を伴う手術に到達し、ステント留置からの経
過期間は中央値231日(20-615日)、術式は Norwood術6例、 Norwood+グレン術6例、 Yasui手術9例、 VSD閉鎖+大
動脈修復3例、 Rastelli+大動脈修復2例、大動脈修復+主肺動脈バンディング1例、 Ross+大動脈修復1例で
あった。8例が経過中に死亡、ステント留置による重篤な合併症はなかった。期間前半では周術期管理の安定を目
的に Norwood+グレン手術待機としてのステント留置も多かったが、症例の蓄積と詳細な形態観察から初回介入術
式をより厳密に選択するようになり HLHS/HLHC症例は減少傾向であった。一方で Yasui手術待機や、心外合併症
のため新生児期ハイリスク手術を回避する症例が増加している。【まとめ】左心狭窄疾患に対する動脈管ステン
ト留置の有用性には一定のコンセンサスがあるものの、施設の方針や症例毎の適応については慎重な検討が必要
である。
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新生児期にインドメタシン投与により、大動脈弓形成術の適応を
判断した動脈管開存症・大動脈縮窄の1例

○広田 幸穂1, 佐藤 有美1, 上村 和也1, 圓尾 文子2 （1.加古川中央市民病院 小児科, 2.加古川中央市民病院 心
臓血管外科）
Keywords: 大動脈縮窄症, 動脈管開存症, インドメタシン
 
【緒言】大動脈縮窄(CoA)は、動脈管開存症(PDA)の閉鎖に伴い顕在化することがあり、胎児期及び生後早期の手
術適応評価は困難な場合がある。今回、新生児期にインドメタシン投与により大動脈弓形成術の適応を判断した
PDAを伴う CoAの1例を経験したため報告する。【症例】在胎38週、3610gで出生した男児。日齢0より心雑音を指
摘され、日齢2に当院へ転院となった。当院入院時、 SpO2と血圧の上下肢差、頻脈、多呼吸はなかった。心臓超
音波検査で PDA(径4.6mm、左右方向優位の両方向性)、小さい心室中隔欠損を認めた。大動脈弓峡部(isthmus)の
径は3.8mmと細めで、流速は1.1m/sであったが、 PDA閉鎖に伴う CoAの顕在化の可能性が考えられた。日齢3より
肺血流過多による心不全を認め、 PDAによる症状と判断した。この時点で isthmusは4.9mmあったが、 PDA閉鎖術
のみを選択した場合、術後に isthmusが狭小化するリスクが危惧された。 PDAの治療と同時に isthmusの狭小化
を観察する目的で、日齢6より3日間、インドメタシンを投与した。日齢10に PDAが狭小化し肺血流増多症状は軽
減したが、血圧の上下肢差が出現、 isthmus径2.2mm、流速3.0m/sと CoAが増悪した。循環不全症状は認めな
かったが、更なる isthmusの狭小化を防ぐため、 lipo-PGE1を少量で投与した。以後、 isthmusは3.0mmに拡大
し、 PDAに伴う症状も再燃なく、日齢13に拡大大動脈弓形成術を待機的に施行した。【考察】 PDA閉鎖前には軽
症と思われる CoAが PDA閉鎖に伴い進行することがあり、 CoAの手術適応評価は困難なことがある。本症例は
PDAによる肺血流増多症状に対してインドメタシンを投与し、 PDA狭小化を図るとともに、 PDA閉鎖後の CoA進行
をシミュレーションすることができた。このため、 PDA閉鎖術のみではなく CoA修復術を含め待機的に行い得
た。【結語】 CoA進行のリスクがある PDAでは、新生児期に大動脈弓修復術の適応を判断する上で、インドメタ
シン投与が有用であると考えられた。
 
 

出生後に左動脈管の自然退縮を伴った重複大動脈弓の新生児例
○桝野 浩彰, 提島 丈雄, 阿久澤 大智, 沼田 寛, 吉田 真衣, 吉村 元文, 荒井 篤, 加藤 健太郎, 渡辺 健 （北
野病院）
Keywords: 重複大動脈弓, 右側大動脈弓, 血管輪
 
【諸言】重複大動脈弓は左第4鰓弓動脈と背側動脈第8分節の遺残により左右大動脈弓が残存し、これにより気
管・食道を囲む血管輪が形成され圧迫症状が出現する。今回、出生後に左側動脈弓、左動脈管の自然退縮を
伴った重複大動脈弓の新生児例を経験した。【症例・考察】母：32歳7経妊0経産。近医で妊娠21週に施行したス
クリーニングの胎児エコーで3VV、3VTVの位置関係に異常が疑われ重複大動脈弓を指摘され当院へ紹介と
なった。腹痛増強があり妊娠36週より産婦人科管理となり、妊娠38週1日に選択的帝王切開に至った。日齢0男
児。 Apgar score 9/10 。出生後すぐに啼泣あり、筋緊張は良好で、喘鳴はなかった。精査・管理目的に NICUに
入院とした。入室後の心エコーでは、右側大動脈弓： isthmus d=3.22mm(sagittal) 2.8mm(axis)、左側大動脈
弓： isthmus（第1分枝後） d=1.67mm(sagittal) 1.87mm(axis)、上行大動脈：7.22mm 分枝左：3.83mm、分枝
右：5.38mm、いずれも大動脈弓から総頚動脈、鎖骨下動脈に分枝を認めた。同日夜の心エコーでは、左動脈
管・左側大動脈弓の閉鎖傾向を認めた。造影 CT：下行大動脈は椎体右腹側を走行し、右大動脈弓と考えられ
た。大動脈弓部から左側に突出する部分を認め、この先端より動脈が分岐し、この突出部分と大動脈弓部近位の



[P01-5]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

連続性の確認ができなかった。これは重複大動脈弓の左側大動脈弓が動脈管狭小化に伴い閉鎖した可能性が考え
られた。呼吸器症状や嚥下障害はなく経過認め日齢7で退院となった。【結語】重複大動脈弓では一般的に自然退
縮しないことが多いが、出生後に左動脈管・左側大動脈弓の自然閉鎖を認めた重複大動脈弓の新生児例を経験し
た。
 
 

プロスタグランジン E1製剤長期使用による骨膜肥厚の検討
○塚田 正範, 馬場 恵史, 小澤 淳一, 阿部 忠朗, 沼野 藤人, 齋藤 昭彦 （新潟大学医歯学総合病院 小児科）
Keywords: プロスタグランジン, 骨膜肥厚, 動脈管
 
【背景】プロスタグランジン E1(PGE1)製剤は動脈管依存性血行動態の新生児に対して動脈管維持のために広く使
用されている。長期使用例のうち骨膜肥厚を著名に生じる症例もいるが、臨床像は明らかではない。【方
法】2017年1月～2019年12月までに当院へ入院し、 PGE1製剤を14日以上使用した症例のうち、胃流出路障害のた
め動脈管ステントを留置した症例を除いた33例を、骨膜肥厚群 (H群) 17例、骨膜肥厚 (-) 群 (N群) 16例に分け
て診療録より後方視的に検討した。 X線で長管骨に骨膜肥厚を認めた症例を H群と定義した。観察項目は全身性
疾患、 PGE1-CD長期使用例、 PGE1製剤投与期間、 PGE1製剤使用総量、 PGE1製剤平均容量、 ALP値、感染を除く
CRP値、同最高体温。【結果】 H群: N群の順で記載、 P＜0.05を有意差ありとした。全身性疾患 (人) 3：0、
PGE1-CD長期例 (%) 70.6：18.8 (P＜0.05)、投与期間 (日) 93.9±46.8：48.5±28.3 (P＜0.05)、総量 (PGE1-
CD/Lipo-PGE1) (μ g/kg) 2429.9±1097.1：1620.5±1076.2 / 746±409.3：218.7±167.0 (n.s./P＜0.05)、平均容量
(CD/Lipo) (ng/kg/min) 24.5±7.0：31.3±16.1 / 4.3±2.3：3.3±1.3、 ALP (U/L) 1420.1±604.4：1002.9±426.0
(P＜0.05)、 CRP (mg/dl) 1.19±2.07：0.28±0.72 (P＜0.05)、体温 (度) 38.5±0.34：38.2±0.33 (P＜0.05)。骨
膜肥厚が原因で PGE製剤投与を中止した例はなかった。【考察】 PGE1長期使用例では骨膜肥厚が生じやすい。
PGE1-CDの方が骨膜肥厚を生じやすいが、総量の有意差は認めなかった。 Lipo-PGE1であっても、多量に長期間使
用すると骨膜肥厚が生じうる。 ALP、 CRP、体温は骨膜形成反応を反映して H群で有意に上昇するが、体温は骨
膜肥厚がなくとも上昇しうる。【結語】 PGE1製剤を長期間、多量に使用すると骨膜肥厚を生じやすい。 PGE1製
剤使用で発熱を認めることがあるが、 ALP、 CRPは骨膜肥厚患者で有意に高値となる。
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肺血流増加型心疾患の心臓カテーテル検査における全身麻酔の影響 
○郷 清貴, 山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田
和志 （あいち小児保健医療総合センター 循環器科） 
早産低出生体重児における NT-pro BNPの特徴 
○内田 英利, 齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 小島 有紗, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科） 
ドプラ心エコーは小児右室圧負荷例の右室圧を過大評価する 
○山田 俊介, 岡崎 三枝子, 豊野 学朋 （秋田大学 医学部 小児科） 
小心臓症候群患児における MRIを用いた心機能評価の検討 
○西 孝輔, 稲村 昇, 丸谷 怜, 杉本 圭相 （近畿大学 医学部 小児科学教室） 
心臓造影ＣＴを用いた主要体肺動脈側副血行の Unifocalization、2心室修復
を行った患児における末梢肺動脈血管容積の検討 
○梶山 葉1, 竹下 直樹1, 遠藤 康裕1, 井上 聡1, 森下 祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池
田 和幸1, 糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大学 小児心臓血
管外科） 
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肺血流増加型心疾患の心臓カテーテル検査における全身麻酔の影
響

○郷 清貴, 山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田 和志 （あ
いち小児保健医療総合センター 循環器科）
Keywords: 心臓カテーテル検査, 全身麻酔, 肺血管抵抗
 
【背景】当院では、従来自科による静脈麻酔下に心臓カテーテル検査を行っていたが、2017年より麻酔科医によ
る全身麻酔下の検査に移行した。肺血流増加型心疾患に対する検査では麻酔の影響を加味した結果解釈が必要で
あるが、血行動態に及ぼす影響を検討した報告は少ない。【方法】高肺血流の診断で行われた１歳未満の心室中
隔欠損（ VSD）患者に対する全身麻酔下カテーテル検査連続45例（うち trisomy 21患者：11例）を、後方視的に
検討した。体制移行前に自科麻酔下で施行した VSD患者連続45例（同じく trisomy 21患者11例）を対照群とし
た。 PS、 AS、 CoA等、左右短絡量に影響する構造異常を合併した患者は除いた。【結果】全身麻酔群は全例挿
管下で、自科麻酔群は自然気道の下で施行された。平均年齢は0.34歳 vs 0.28歳、 VSD径/体表面積は27.3 mm/m2
vs 26.9 mm/m2で、両群に有意差を認めなかった。非 trisomy 21患者では、 QpI（11.6 vs 12.1 L/min/m2、
p=0.51）、 QsI（4.18 vs 4.09 L/min/m2、 p=0.70）、 Qp/Qs（3.03 vs 2.91、 p=0.59）いずれも両群間に差を
認めなかった。 RpI（1.63 vs 2.39 Wood U・ m2、 p＜0.01）、 RsI（10.7 vs 13.2 Wood U・ m2、 p＜
0.01）は共に全身麻酔群で低値であった。 CVP、 PAWPは全身麻酔群で高値であり（7.4 vs 4.3、10.2 vs 8.0
mmHg、 p＜0.01）、検査開始時の pCO2は全身麻酔群で有意に低値であった。（38.5 vs 44.5mmHg、 p＜0.01）
trisomy 21患者では、 QsIが全身麻酔群で有意に低く（3.48 vs 4.34 L/min/m2、 p＜0.01）、 RsIは両群間に差
を認めなかった。（12.2 vs 11.2 Wood U・ m2、 p=0.52）【考察、結論】肺血流増加型心疾患に対する全身麻酔
下の検査では、調節換気と麻酔薬の使用により肺・体血管抵抗が parallelに低下し、結果として肺体血流比、肺
体血管抵抗比は静脈麻酔時とほぼ同等となる。 trisomy 21患者においては、異なる血行動態の変化を示す可能性
があり、症例を蓄積して検討したい。
 
 

早産低出生体重児における NT-pro BNPの特徴
○内田 英利, 齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 小島 有紗, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）
Keywords: NT-pro BNP, 低出生体重児, 腎機能
 
【背景】これまでに早産低出生体重児の NT-pro BNP値について、生後の経時的変化を観察した研究はわずかであ
り、本指標と腎機能の関係を明らかにした報告はない。【目的】早産低出生体重児における本指標の出生体重と
の関係、また出生後の変化を観察する。さらに成熟過程にある腎機能指標との関係を分析する。心疾患を合併し
た早産児と比較し心不全の指標として応用できることを検証する。【方法】対象は2016年から2018年までの3年間
に藤田医科大学病院で出生し、 NICU病棟に入院した新生児である。多発奇形、先天性心疾患（ CHD）を有する児
を除いた在胎週数22週3日から36週6日（28.1±3.8）、出生体重535～2950g（1096.1±539.6）の児において、出生
後から外来通院中に採血したのべ718検体において出生体重別で（ A群：1000g未満、 B群：1000gから1499g、
C群：1500gから2499g、 D群：2500g以上と区分）、本指標と血清 BUN、 Crについて後方視的に検討を行った。日
齢に伴う各値の推移を観察し、本指標と腎機能指標の関係を統計学的に検討した。 CHDを有する68検体について
も同様に検討し比較した。【結果】 NT-pro BNPは日齢と伴に低下し負の相関（ R＝0.6,p＜0.05）を示した。体
重別に見ても概ね同様の結果だった。本指標と腎機能との関係は Crで正の相関（ R=0.56,p＜0.05）を示し、
BUNと相関はなかった(R=0.05,p= 0.18)。 NT-pro BNPを Crで除した NT-pro BNP/Crはほぼ一定の値を示した。
CHDにおいては、 Crと有意な相関は認めなかった (R=０.22,p=0.07) 。 NT-pro BNP/Crは一定の値を示さな
かった。【考察】当院における早産低出生体重児の NT-pro BNPの出生後の経時的変化について検討し、本指標は
日齢と負の相関性を有し Crとの相関が高く強く影響を受けていることが示唆された。腎機能の影響を補正するた
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めに NT-pro BNP/Crを検討したところ、 CHD群においては個々の症例の重症度に応じて変化していることが示唆
された。
 
 

ドプラ心エコーは小児右室圧負荷例の右室圧を過大評価する
○山田 俊介, 岡崎 三枝子, 豊野 学朋 （秋田大学 医学部 小児科）
Keywords: 右室収縮期圧, Bernoulli変法, 測定誤差
 
【背景】右室収縮期圧測定の gold standardは侵襲的右心カテーテル法である. 心エコー法による連続波ドプラ
法で三尖弁逆流ジェット波形を描出できれば, Bernoulli変法による非侵襲的右室収縮期圧推測が可能となる. 小
児を対象とし非侵襲的右室収縮期圧の正確性を評価した報告は限定的である.【目的】小児例における非侵襲的右
室収縮期圧と侵襲的右室収縮期を比較し, 推測値の正確性を検討する.【方法】前方視的に右心カテーテル検査と
心エコー検査を同時に受けた小児例を対象とした. 非侵襲的右室収縮期圧は Beroulli変法で算出した最大右心
室-右心房圧較差と右心房圧の和とした. 右心房圧は下大静脈呼吸変動率と肝静脈血流パターンより推測し
た.【結果】対象は66例で年齢は0.2-12歳 (中央値1.4) で女児が62%を占めた. 原疾患は先天性心疾患52例, 肺動
脈性肺高血圧症14例であった. 侵襲的右室収縮期圧は23-75mmHg (中央値47.5) であった. 心エコー法で推測され
た非侵襲的右室収縮期圧は侵襲的右室圧と良好な一次相関を示した (p＜0.001, r = 0.82, 図1). 非侵襲的右室
圧と侵襲的右室圧の差を両者の平均で除した相対誤差は-76%-67% (中央値11%) であった. 非侵襲的右室圧と相対
誤差は良好な正の一次相関を示した (p＜0.001, r = 0.63, 図2). 非侵襲的右室圧＞60mmHgの例では, 推測値の
上昇と共に右室収縮期圧をより過大評価した.【結論】ドプラ心エコー法は小児右室圧負荷例の右室圧を過大評価
した.
 
 

小心臓症候群患児における MRIを用いた心機能評価の検討
○西 孝輔, 稲村 昇, 丸谷 怜, 杉本 圭相 （近畿大学 医学部 小児科学教室）
Keywords: 小心臓症候群, MRI, 起立性調節障害
 
【背景】小心臓症候群は神経循環無力症として提唱され、起立性調節障害(OD)との関連が深いとされる。心エ
コーを用いた過去の検討では、低心拍出が症状に関与していると考えられている。我々は、左室と同様に右室を
評価することが重要であると考えた。【目的】 MRIを用いた両心機能評価を行い、症状との相関を検討す
る。【方法】 ODと診断され、胸部 X線にて心胸郭比（ CTR）＜43%を満たし、本研究に同意を得た22名の患児を
対象とした。(近畿大学病院倫理委員会承認番号 : 30-021)。 MRI(MR Systems Achieva dStream, 1.5T,
Philips)を用いて、左室・右室容積(EDV/ESV)、駆出率(EF)、 cardiac output(CO)を算出した。尚、容積・ COは
体表面積で除して、 LVEDVi/ESVi, RVEDVi/ESVi, CIを用いた。正常値として、 Buechelの回帰モデル式を用い
た。次に、患児を OD症状の重症群（ S群）、軽症軍（ M群）の２群に分け、重症度に寄与する因子を検討するた
め、ロジスティック回帰分析を行った。統計解析ソフトは EZR(version3.2.2)を用い、α=0.05を有意水準とし
た。【結果】男児7例、年齢（中央値）14歳。 S群 15例。解析結果は LVEDVi 63.3(49.9-67.5)/ESVi 22.3 ml/m2
(17.6-26.1), RVEDVi 69.0(57.4-78.7)/ESVi 27.0 ml/m2 (25.7-33.4)、 CI 3.05 L/min/m2(2.53-3.36)、 LVEF
63.9%(60.7-70.7)、 RVEF 58.5%(53.8-60.1)。それぞれの%正常値は
81.9%/71.7%、76.8%/72.3%、80.4%、104.2%、101.3%と容積は両心室ともに小さかった。重症度に寄与する因子と
して、 LVEDVi、 CI、 RVSViが有意な変数であった。【考察】小心臓症候群患児に対して、 MRIを用いて右心機
能を含めた心機能評価ができた。既存の報告と同様に、低心拍出が寄与すると共に、小心臓症候群の病態には右
室拍出量が寄与していることが示唆された。
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心臓造影ＣＴを用いた主要体肺動脈側副血行の
Unifocalization、2心室修復を行った患児における末梢肺動脈血
管容積の検討

○梶山 葉1, 竹下 直樹1, 遠藤 康裕1, 井上 聡1, 森下 祐馬1, 浅田 大1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田 和幸1,
糸井 利幸1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
Keywords: 主要体肺側副血行, 血管容積, 3DCT
 
背景：主要体肺動脈側副血行(MAPCA)合併の先天性心疾患で、統合化手術(UF)、右室流出路形成術(RVOTR)を経て
２心室修復(BVR)を行った患者において、術後の肺動脈評価としてカテーテル検査から算出する報告が多く、正確
な容積評価に至らない。目的：心臓造影 CT画像(CTA) から BVRに至った MAPCAの術後血管容積を求め、その有用
性を検討する。対象:BVRに至った MAPCAを有する先天性心疾患で、術後 CTAと、その１年以内に心臓カテーテル
検査が施行されている症例(MAPCA群)11例（男5、年齢2-25歳、中央値10歳、術後1か月-16年、中央値8年）。対照
群として左右シャントや右心系疾患を持たない心疾患患者で同様に CTA、カテーテル検査を行った症例14例（男
10、年齢0-23歳 中央値12.5歳）。方法： CTAは Canon Aquilion Oneを用い心電図同期下に撮像。画像処理は肺
動脈の window levelを調整し血管内腔のみを描出。左右肺動脈の第一分岐部より末梢肺動脈容積（ PAV）を抽出
するよう中枢側をトリミングした。体表面積当たりの PAVにおいて対照群との比較を行いｔ検定を用いて評価し
た。 P＜0.05を統計学的有意とした。結果： MAPCA群の肺動脈・大動脈の収縮期圧比(sys PaP/sys Ao P)は
0.44+-0.23で多くの症例で良好な肺動脈圧の低下を認めた。体表面積あたりの PAVは対照群35.0+-8.1ml,
MAPCA群36.8+-7.4mlで両群間で差は認めなかった。考察： BVR後の MAPCAにおける血管容積は対照群と差はな
く、術後長期経過の症例を含んでおり、対照群同様に成長すると示唆される。しかし一部に sys Pap/sys AoP＞
0.51と高値の症例も含まれており、より末梢の血管床あるいはコンプライアンスの問題が示唆される点で、
PAV評価は有用であると考える。
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デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）03（ P03） 
一般心臓病学3
指定討論者:佐藤 智幸（自治医科大学 小児科学教室）
 

 
乳児血管腫に対するプロプラノロール療法の心機能への影響 
○末永 智浩, 垣本 信幸, 土橋 智弥, 鈴木 崇之, 武内 崇, 鈴木 啓之 （和歌山県立医科大学 小児
科） 
筋性部心室中隔欠損のある低形成左室に対して手術を回避した一例 
○吉田 真衣, 加藤 健太郎, 阿久澤 大智, 提島 丈雄, 中西 佑斗, 沼田 寛, 吉村 元文, 荒井 篤, 坂
部 匡彦, 桝野 浩彰, 渡辺 健 （北野病院） 
小児循環器治療薬の開発戦略を考える 
○水上 愛弓 （国立国際医療研究センター 小児科） 
乳児期早期に cardiovocal syndromeを発症した VSDの三例 
○池田 正樹, 関 俊二, 西畠 信 （総合病院鹿児島生協病院 小児科） 
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乳児血管腫に対するプロプラノロール療法の心機能への影響
○末永 智浩, 垣本 信幸, 土橋 智弥, 鈴木 崇之, 武内 崇, 鈴木 啓之 （和歌山県立医科大学 小児科）
Keywords: 乳児血管腫, プロプラノロール, 心機能
 
【背景・目的】乳児血管腫の治療薬としてβ遮断薬プロプラノロール（商品名ヘマンジオルシロップ）が保険適応
となった。通常、降圧薬・抗不整脈薬として用いられる本剤が、健常乳幼児の心機能にどのような影響を及ぼす
か不明である。今回、我々は心疾患を持たない乳児に対する本剤の心機能への影響を検討した。【対象・方
法】対象は2017年11月から2019年12月に当院でヘマンジオルシロップを新規に投与された心疾患のない37例（日
齢19-月齢15、中央値月齢3、男児17例、女児20例）。治療導入は入院で行い、1mg/kg/日で開始、5日目までに
3mg/kg/日に漸増した。心臓超音波検査を入院時（治療前）、治療6日目、治療1か月で施行し、左室拡張末期径（
LVDd）、左室内径短縮率（ LVFS）、左室拡張能として E/E’、更に心係数（ CI）を評価し、また入院時・治療
7日目・治療1か月のヒト脳性ナトリウム利尿ペプチド（ BNP）を測定した。また治療開始5-6日目にホルター心電
図で心拍を評価した。【結果】 LVDd、 LVFS、 CIは治療前と6日目および1か月で有意な変化を認めなかった。
E/E’は1か月で治療前より低下していた。 BNPは7日目で治療前より有意に上昇したが、1か月では有意差が消失し
た。心拍については3例でホルター心電図にて RR間隔が2秒を超える pauseを認めた。いずれも後日施行した再検
では pauseを認めなかった。【結語】 BNPは軽度上昇するが、検討した心機能指標に問題となる動きはなく、本
剤は比較的安全に使用可能と思われる。但し、導入早期に徐脈を示す症例があり、注意が必要である。
 
 

筋性部心室中隔欠損のある低形成左室に対して手術を回避した一
例

○吉田 真衣, 加藤 健太郎, 阿久澤 大智, 提島 丈雄, 中西 佑斗, 沼田 寛, 吉村 元文, 荒井 篤, 坂部 匡彦,
桝野 浩彰, 渡辺 健 （北野病院）
Keywords: 低形成左室, 動脈管, 二心室
 
低形成左室に対して内科的治療のみで手術を回避し発育できた一例を経験した。症例は胎児期に心疾患の指摘な
く、在胎40週0日、3006ｇ、 Ap9/9点で出生した女児。生後12時間で呼吸数60回/分以上、心雑音を聴取し日齢1に
紹介搬送。超音波検査で僧帽弁・左室・大動脈弁・大動脈弓の低形成(MVD79%, LVDd74%, AVD73%,
isthmus3.14mm)、動脈管開存(3.75mm)、筋性部心室中隔欠損(小)、卵円孔開存、肺高血圧を認めた。動脈管は
RL優位で左室の拍出が不十分な可能性があり、 BASが考慮された。しかし弁の異形成や狭窄はなく、上行大動脈
の血流は順行性で、二心室を目標とした。日齢2に水分率80ml/kg/dで呼吸数100回/分以上、 BNP2400→
3800pg/mlとなり、肺血流制限のため両側 PABや窒素療法が考慮された。しかし LVDd85％と拡大傾向で、左室の
成長を期待してドパミン3γ使用下でインドメタシン0.2mg/kgを投与した。投与後、懸念していた大動脈縮窄の顕
在化は認めず動脈管は1.3mmに縮小したが BNP4700pg/mlとなり、左心系低形成の影響を考えた。再投与はせ
ず、日齢3に水分率100ml/kg/dに増量しフロセミド0.5mg/kgを単回投与した。左室の拍出が確立されるように水分
管理をしながら日々観察を続けた。水分率180ml/kg/dで BNP300→600 pg/mlに増加あり、日齢9よりフロセミ
ド・スピノロラクトン各0.1mg/kg/dを開始した。日齢10に動脈管は自然閉鎖し、日齢16に左心系の発達(MVD87%,
LVDd97%, AVD91%, isthmus4.06mm)を確認し、水分制限を解除、日齢21に退院とした。今回、心大血管構造や血行
動態を正確に把握し密に観察を行うことが治療において重要であった。
 
 

小児循環器治療薬の開発戦略を考える
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○水上 愛弓 （国立国際医療研究センター 小児科）
Keywords: 適応外使用, 治験推進, 医学薬学上の公知
 
小児用医薬品開発のなかでも循環器領域における小児適応の拡大は、対象疾患が希少疾患であり患者数の少ない
こと、成人での適応取得後早期より適応外使用が始まり、実薬が投与されている状況下でプラセボ対照試験の実
施が困難であること等から被験者組み入れに難渋し、治験が進まないことが問題視されている。製薬企業主導の
臨床試験をスムーズに実施するために日本小児循環器学会による治験推進活動が開始されたところであるが、こ
のような状況で小児循環器治療薬の適応拡大を効率よく進めるための戦略は、海外における小児適応の取得状況
により大きく異なる。海外で既に小児適応を取得し、用法・用量が決まっている場合には、小児を対象として実
施した海外臨床試験成績を利用し、日本人小児に対しても同様の有効性・安全性が示されることを一定規模の臨
床試験において検証することが推奨される。既に広く適応外使用が始まっており、海外と同じ用法・用量での使
用実態が示される場合には、医学薬学上の公知と判断し公知申請の可能性も検討できる。一方、海外でも小児適
応がなく、用法・用量が定まっていない場合の適応拡大は困難を極める。国際共同治験に参加し、国内外同時開
発としてエビデンスレベルの高い臨床試験成績を示すことが望ましいが、プラセボ対照ランダム化比較試験の実
施が必要となる可能性があり、さらに一定数以上の日本人小児の参加が求められる。また、成人を対象とした臨
床試験成績を利用し、モデリングとシミュレーションの手法により適切な小児の用法・用量を決定することは有
用と考えられるが、その場合でも一定数の日本人小児患者において有効性・安全性を示す必要があることには留
意するべきである。小児適応の拡大においては対象とする薬剤の国内外の状況から適切な開発戦略を選択するこ
とが重要であり、成人での開発段階から小児適応を見据えたロードマップを作成することも一案である。
 
 

乳児期早期に cardiovocal syndromeを発症した VSDの三例
○池田 正樹, 関 俊二, 西畠 信 （総合病院鹿児島生協病院 小児科）
Keywords: cardiovocal syndrome , 反回神経麻痺, VSD
 
【背景】 Cardiovocal syndromeは、心大血管疾患患者で二次的に反回神経麻痺による嗄声を呈するものを指
し、1897年に Norbert Ortnerが僧帽弁狭窄症に合併した成人例を最初に報告して以来、胸部大動脈瘤や特発性肺
高血圧などで合併した報告はみられるが、先天性心疾患に合併した乳児期早期の症例の報告は多くない。【症
例】症例1 日齢35 女児：日齢7に VSD（4.79 mm、中欠損）と診断され、フロセミドの内服を開始した。日齢16か
ら嗄声、日齢20から哺乳時のむせこみが出現した。症例2 日齢26 女児：日齢8に VSD（6.5 mm、大欠損）、
ASDと診断され、フロセミドの内服を開始した。日齢23から嗄声、哺乳時のむせこみが出現した。症例3 日齢27男
児：日齢4に VSD（4.1 mm、中欠損）と診断され、フロセミド、スピロノラクトンの内服を開始した。日齢27の定
期受診時に嗄声を指摘された。全例で喉頭ファイバーにより左声帯麻痺が確認され、 cardiovocal syndromeと診
断した。【転帰】症例1、3は VSDの自然閉鎖に伴い、症例2は VSD閉鎖術後1か月で嗄声が改善した。全例で喉頭
ファイバーにより左声帯麻痺の改善が確認された。【考察】いずれの症例も VSDに伴う高肺血流と肺高血圧があ
り、拡張した肺動脈と大動脈の間で左反回神経が圧迫、障害され、左声帯麻痺を来したと考えられた。また、生
理的肺高血圧が改善し、肺血流が増加する生後2-３週に発症し、 VSDの根治術や自然閉鎖に伴う肺血流の減少に
より左反回神経の圧迫が解除され、左声帯麻痺が改善したと考察した。高肺血流・肺高血圧を呈する VSDの症例
において、 cardiovocal syndromeを合併するものとしないものの違いについては明らかになっていない。【結
語】乳児期早期に cardiovocal syndromeを発症した VSDの三例を経験した。
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デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）04（ P04） 
一般心臓病学4
指定討論者:石戸 博隆（埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器科）
 

 
総動脈幹症(TAC)に対する当院での治療成績：1992年～2019年 
○川島 綾子1, 矢崎 諭1, 小林 匠1, 前田 佳真1, 吉敷 香菜子1, 上田 知実1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1

, 嘉川 忠博1, 和田 直樹2, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 心臓血管
外科 小児） 
乳幼児の孤発性僧帽弁逆流症の予後 
○坂口 嘉彬1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 松岡 良平1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 宗内 淳1, 落合
由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
乳児期に開心術を必要とした心房中隔欠損の検討 
○渋谷 悠馬, 河合 駿, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 池川 健, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光,
上田 秀明 （神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
当院における大動脈肺動脈窓9例の臨床像 
○島田 空知1, 森 克彦1, 上田 知実1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷 香菜子1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1

, 矢崎 諭1, 嘉川 忠博1, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 心臓血管外
科 小児） 
当院における内臓錯位症候群の中長期経過 
○寺澤 厚志1, 桑原 直樹1, 林 大地1, 田中 秀門1, 山本 哲也1, 後藤 浩子1, 桑原 尚志1, 川口 祐太
朗2, 渕上 泰2, 岩田 祐輔2 （1.岐阜県総合医療センター、小児医療センター 小児循環器内科, 2.岐
阜県総合医療センター、小児医療センター 小児心臓外科） 



[P04-1]

[P04-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

総動脈幹症(TAC)に対する当院での治療成績：1992年～2019年
○川島 綾子1, 矢崎 諭1, 小林 匠1, 前田 佳真1, 吉敷 香菜子1, 上田 知実1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1, 嘉川 忠博
1, 和田 直樹2, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 心臓血管外科 小児）
Keywords: 総動脈幹症, 遠隔期, 治療成績
 
【目的】 TACに対し当院で初回心外導管術を施行した児の特徴、治療成績を検討すること。【対象・方法】対象
は1992年5月～2019年8月、 TACに対し当院で初回心外導管術を施行した児。他院で初回心外導管術を受け、当科
通院中の児は除外。診療録を用い、 TACに関して後方視的検討を行った。【結果】観察期間は0.54～27.8年(中央
値6.5年)、対象児は33名、染色体異常を伴った児は5名(38.5%)、病型は Collet Edwards分類1型が16名
(48.5%)、2型10名(30.3%)、その他の型5名(15.2%)。初回手術で肺動脈絞扼術を施行したのは、22名(66.7%、
PAB群)、心外導管術を施行したのは10名(30.3%、心外導管群)、 palliative Rastelli術1名(3%)。初回 PABを経
て、2回目手術で心外導管術を施行したのは20名(60.6%)、再心外導管術を施行したのは10名(30.3%)。初回手術時
日齢は、 PAB群と心外導管群で差を認めなかった(中央値12.5 vs 15日、 p=0.325)。2回目の術式は全例心外導管
術で、 Conduit径は心外導管群が有意に太かった(PAB群中央値12 vs 心外導管群17mm、 p＜0.0001)。当院初診
時、総動脈幹弁逆流が mild以上だったのは PAB群52.4%、心外導管群50%で差は認めなかった。総動脈幹弁修復術
を行ったのは PAB群4例、心外導管群は2例。死亡例は PAB群4例(12.1%、在院死亡例2例)、心外導管群2例
(6.1%、在院死亡例1名)で差を認めなかった。死亡例で染色体異常を認めたのは PAB群2例のみだった。胎児診断
症例数、診断日齢は両群間で有意差は認めなかった。【考察】 TACの治療成績は PAB群と心外導管群間で差は認
めなかった。胎児診断の有無も両群間で差を認めなかったが、早期診断することで、全身状態がより良い状態で
手術に臨めると考えられた。また、心外導管群の方が再心外導管術時に太い Conduitが選択可能であり、 PAB群
と比較し生涯手術回数は少なく済む可能性があると考えられた。【結論】今後も症例を蓄積し TACの長期的予後
も踏まえて検討が必要と考えられた。
 
 

乳幼児の孤発性僧帽弁逆流症の予後
○坂口 嘉彬1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 松岡 良平1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 宗内 淳1, 落合 由恵2 （1.九
州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: 孤発性僧帽弁逆流症, 乳幼児, 術後経過
 
【背景】他の心奇形を合併しない孤発性僧帽弁逆流症は先天性僧帽弁逸脱、特発性僧帽弁腱索断裂、僧帽弁裂隙
等の多様性を含み、治療期間に関しては熟慮を要する。 
【目的】孤発性僧帽弁逆流症の治療期間と予後に関して明らかにする。 
【方法】乳幼児孤発性僧帽弁逆流症患者(N=20)の臨床データを後方視的に検討した。 
【結果】診断時年齢1歳(0-5)、男10例、僧帽弁逸脱症8例、腱索断裂2例、僧帽弁裂隙5例、その他5例(感染性心内
膜炎2例、不明3例)であった。 Marfan症候群合併はなかった。診断時症状は心雑音12例、多呼吸・陥没呼吸
7例、頻脈3例であった。診断時胸部 X線 CTR56%(45-69)、心エコー図左室拡張末期径120%N(99-222)、左房径
149%N(119-318)、僧帽弁逆流中等度10例、重度10例であった。人工呼吸管理を必要としたのは5例(25%)、カテコ
ラミン静注を必要としたのは8例(40%)であった。外科的治療介入を必要としたのは13例(65%)で、手術時年齢2歳
(0-8)、体重12.6kg(3.3-25)であった。手術方法は僧帽弁輪包縮5例、弁形成7例、人工腱索3例、人工弁置換1例で
あり、僧帽弁腱索断裂の1例では人工腱索を使用した形成術を試みたが逆流制御ができなかったため人工弁置換を
要した。死亡例は2例あり、超低出生体重児の原因不明僧帽弁逆流例と特発性拡張型心筋症の僧帽弁裂隙例で、い
ずれも診断当初から集中治療を要するほど全身状態が不良であり術前に死亡した。観察期間125.5人年において最
終フォローアップ時点で moderate以上の逆流残存を認めたのは7例(手術/非手術例=4/3)存在し、手術はいずれも
僧帽弁形成術を施行されており、原因不明1例を除き僧帽弁逸脱症例であった。 
【考察】孤発性僧帽弁逆流症の生命予後は許容されるものの、その僧帽弁形態異常は様々である。僧帽弁腱索断
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裂はその急激な経過から緊急治療を必要とする症例もあり注意を必要とし、乳幼児期発症僧帽弁逸脱症では再発
例も散見された。
 
 

乳児期に開心術を必要とした心房中隔欠損の検討
○渋谷 悠馬, 河合 駿, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 池川 健, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター 循環器内科）
Keywords: 心房中隔欠損, 僧房弁狭窄, 乳児期の開心術
 
【背景】一般に心房中隔欠損(ASD)が乳児期に手術を必要とすることは稀である。しかし僧房弁狭窄(MS)や大動脈
弁狭窄(AS)、大動脈縮窄(CoA)などが存在すると乳児期でも高肺血流による心不全を来し開心術を余儀なくされる
症例も存在する。【目的】乳児期に高肺血流のため開心術を行った心房中隔欠損患者の臨床像を評価するこ
と。【方法】2013年1月1日から2019年12月31日までの期間に開心術を行った ASD患児のうち複雑心奇形や Down症
や多発奇形を伴った症例を除外した5例を対象とした。診療録より後方視的に評価を行っている。評価項目は、患
者背景、四腔断面像での欠損孔径、僧房弁輪径と大動脈弁輪径の対正常値(%N)、僧房弁・大動脈弁奇形の有無、
CoA、左上大静脈遺残(PLSVC)の有無、カテーテル検査による肺体血流比(Qp/Qs)とした。【結果】月齢中央値
1(0-10)、体重中央値 3.0kg(2.8-6.6)、一次孔欠損は2名(40%)、二次孔欠損は3名(60%)、欠損孔径中央値
11.4mm(5.6-28.0)、僧房弁輪径中央値 63%N(49-94)、大動脈弁径 72%N(63-97)、 PLSVCを伴うものは1名
(20%)、僧房弁奇形2名(40%)、大動脈弁奇形1名(20%)、 CoA 2名(40%)、カテーテル検査を行った症例での
Qp/Qs中央値 5.46(2.23-7.75)であった。【結論】今回経験した5症例は全例に何らかの左心側の形態異常が認め
られた。 ASDでも左心側の形態異常が存在する場合、乳児期に開心術が必要となりうる。
 
 

当院における大動脈肺動脈窓9例の臨床像
○島田 空知1, 森 克彦1, 上田 知実1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷 香菜子1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1, 矢崎 諭1

, 嘉川 忠博1, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 心臓血管外科 小児）
Keywords: 大動脈肺動脈窓, 大動脈肺動脈中隔欠損, 先天性心疾患
 
【背景】大動脈肺動脈窓（ APW）は，上行大動脈‐主肺動脈間に交通を持ち，かつ2つの半月弁は完全に分離して
いる疾患と定義され，先天性心疾患の0.1～0.2%を占める。半数以上に他の心疾患を併存し，しばしば胎児期・新
生児期に診断が困難とされるが， APW存在下では肺血管病変の進行が早く，適格な診断を以て外科治療に繋げる
ことが重要である。【目的】当院における APWの臨床像を明らかにし，診断の一助とする。 
【対象と方法】2003年4月～2019年12月に当院小児科に入院し APWと診断された9症例を，診療録から後方視的に
検討した。 
【結果】診断月齢は1.9(±2.5)か月。 APWと胎児診断された症例は0/9例で，1例は胎児エコーでの大動脈拡大所見
を生後に精査し診断された。生後の診断契機は，心雑音が6例, 心不全症状が4例，チアノーゼが3例(重複あり)で
あった。合併心奇形は IAA（ A型）が3例， TOFが1例，無脾症候群を伴う複雑心奇形が1例，右肺動脈大動脈起始
が1例，心奇形を認めない症例が3例であった。 APWの位置は，森分類1:位欠損型が4例，2:遠位欠損型が
4例，3:全欠損型が1例であった。手術月齢は2.9(±4.8)か月，術式は one patch法が7例， two patch法が2例で全
例人工心肺を使用し修復されていた。平均11年間のフォロー期間において APWの再手術例はなく，合併心奇形に
対し2例で追加手術が施行されていた。術後 PS, AS, 冠動脈狭窄, PHのいずれも認めていない。 
【結論】当院における APW症例は，いずれも生後に診断されており，診断後は早期に手術治療され良好な転帰で
あった。
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当院における内臓錯位症候群の中長期経過
○寺澤 厚志1, 桑原 直樹1, 林 大地1, 田中 秀門1, 山本 哲也1, 後藤 浩子1, 桑原 尚志1, 川口 祐太朗2, 渕上 泰
2, 岩田 祐輔2 （1.岐阜県総合医療センター、小児医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療セン
ター、小児医療センター 小児心臓外科）
Keywords: 内臓錯位症候群, 無脾症候群, 多脾症候群
 
【背景】内臓錯位症候群 Heteroは複雑心奇形だけでなく、不整脈や様々な合併疾患を来たし、予後も不良であ
る。今回我々は当院における Hetero患者の中長期の経過を報告する。 
【方法】2006年11月から2020年2月までに当院で新生児時期からフォローされている Hetero患者をカルテを後方
視的に検討し心構造異常、治療経過、不整脈の有無、その他の合併疾患を考察した。 
【結果】 Hetero39例（無脾症候群： Asp 25/多脾症候群： Poly 14）。フォローアップ期間は15.0年±4.1年（平
均± SD）。単心室症例32例（24/8）、右室型（20/5）、左室型（4/3）、二心室症例7例(1/6）であった。肺静脈
還流異常 TAPVRを合併例は I型 4/0例、 II型 6/2例、 III型 5/0例、 IV型 1/0例であり、肺静脈狭窄 PVOは7例
に認めた。房室弁逆流が重度であり、 Glenn前に弁形成を必要としたのは3例(2/1)であり、1例は弁置換を
行った。心合併症以外は Aspでてんかんが2例、気管狭窄を2例で合併、 Polyでてんかん1例、口蓋裂1例、脳腫瘍
を1例認めた。二心室を目指せた症例は7例（1/6)で全例生存しているが、単心室症例は11例 34%(9例 38%/2例
25%）が死亡した。 Fontan到達は16例 50%（11例 46%/5例 63%）で6例 19%(4/2)が待機中である。不整脈は12例
(9/3)に認め、上室性頻拍10例(8/2)、洞不全1例(0/1)、房室ブロック1例(1/0)であった。 
【考察】一般に Aspで PVOを伴った症例の予後は不良であり、当院でも死亡率は高く、 Fontan到達できていな
い。近年は生直後に静脈管ステントを挿入し早期外科介入を回避しているが、まだ予後改善にはいたっていな
い。しかし、最近5年に限れば死亡症例は1/11例（ワクチン接種後の突然死した Asp）のみであった。 
【結語】 Heteroの中でも Aspは Fontan症例が多い。 PVOや重度房室弁逆流症例の Fontan到達率はまだまだ低い
が、症例毎に慎重に治療計画を練っていくことが大切である。
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デジタルオーラル | 一般心臓病学

デジタルオーラル（ II）05（ P05） 
一般心臓病学5
指定討論者:大野 拓郎（大分県立病院 小児科）
 

 
新生児期 Mustard手術を行った孤立性心室逆位の1例 
○三浦 文武, 前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 稲毛 章郎, 浜道 裕二, 上田 知実, 矢崎 諭, 嘉川
忠博 （榊原記念病院 小児循環器科） 
肺静脈の心房への侵入角度と肺静脈狭窄についての検討 
○松岡 道生1, 田中 敏克1, 林 賢1, 堀口 祥1, 久保 慎吾1, 三木 康暢1, 亀井 直哉1, 城戸 佐知子1,
松久 弘典2, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器内科, 2.兵庫県立こども病院 心臓血管外
科） 
先天性心疾患を合併した食道閉鎖症患者の生命予後と長期入院にかかわるリス
ク因子 
○本田 崇, 平田 陽一郎, 高梨 学, 木村 純人, 石倉 健司 （北里大学 医学部 小児科学） 
小児血液・腫瘍系疾患に併発する心内合併症の実際－小児循環器分野の Onco-
Cardiology－ 
○平田 悠一郎, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将治, 鵜池 清, 長友 雄作, 永田
弾, 山村 健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科） 
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新生児期 Mustard手術を行った孤立性心室逆位の1例
○三浦 文武, 前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 稲毛 章郎, 浜道 裕二, 上田 知実, 矢崎 諭, 嘉川 忠博 （榊
原記念病院 小児循環器科）
Keywords: 孤立性心室逆位, Mustard, 多脾症
 
孤立性心室逆位は心房と心室の関係が不一致(atrioventricular discordance)で、心室と大血管の関係は正常
(ventriculoarterial concordance)である稀な疾患である。治療方針については一定の見解がなく、新生児期に
心房内血流転換術を行った例は少ない。孤立性心室逆位に新生児期 Mustard手術を行った一例を経験した。  
症例は女児。在胎40週4日に自然分娩で出生した。出生体重3505g。出生後に低酸素血症を認めた。前医で孤立性
心室逆位を疑われ、日齢2に当科へ搬送になった。 CTと超音波検査で左上大静脈と肝静脈は左側心房へ流入
し、肺静脈は右側心房へと流入していた。また多脾症だった。新生児期の心房内血流転換術はハイリスクである
一方、経皮的心房中隔裂開術は下大静脈欠損のため困難だった。一時、動脈管の開存と肺血管抵抗低下に伴う肺
血流増加によって徐々に心不全が顕在化したが、その後は動脈管の閉鎖とともに逆に低酸素血症が進行し、酸素
化の維持が困難になった。そのため日齢7に ASD creationを行い、心房間を大きく開大させた。しかしその後も
超音波検査で肺静脈血流は三尖弁方向へ、左上大静脈血流は僧帽弁方向へ流入してしまい、心房間の mixingは依
然不良だった。内科的治療では酸素化の維持が困難であり、日齢17に Mustard手術を行った。術後急性期は上室
性不整脈を認めたが、その後の経過は比較的良好で目立った体静脈狭窄と肺静脈狭窄は認めず経過した。過去の
報告例も考察しつつ、本症例の臨床経過を報告する。
 
 

肺静脈の心房への侵入角度と肺静脈狭窄についての検討
○松岡 道生1, 田中 敏克1, 林 賢1, 堀口 祥1, 久保 慎吾1, 三木 康暢1, 亀井 直哉1, 城戸 佐知子1, 松久 弘典2

, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器内科, 2.兵庫県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 肺静脈狭窄, 総肺静脈還流異常, 角度
 
【背景】肺静脈狭窄(以下 PVS)は依然として治療法が難しく、原因も判明していない。一方肺静脈の心房への侵
入角度は PVSと関連の報告はない。【目的】肺静脈の侵入角度と肺静脈狭窄の関係について検討する。【方
法】2009-2019年までに治療した総肺静脈還流異常(以下 TAPVC)術後の肺静脈の心房への侵入角度(脊椎を基準に
水平方向を0度として測定)と狭窄/閉塞の有無を比較し後方視的に検討。角度は TAPVC術後最初の CTの前額断も
しくはカテーテル検査の正面像にて測定。【結果】 TAPVCと診断したのは66例、うち単心室症例24例。 PVSを認
めた群(S群)と認めなかった群(N群)を比較すると、術前の PVSは58%,46%であり、 TAPVC修復時の日齢7.5(0-87),
18(0-268)、体重2.8(2.1-3.8)kg, 3.2(2.1-6.1)kgであった。 S群と N群の術後の角度は、右上肺静脈：35(10-
70)度、20(0-65)度、右下肺静脈：25(0-60)度、15(0-50)度、左上肺静脈：20(0-70)度、20(0-75)度、左下肺静
脈：24(15-60)度、18(0-55)度。2群間で左肺静脈に関しては差を認めないものの、右上と右下肺静脈はそれぞれ
P値0.02、0.07であり有意差はないものの PVS症例の方が角度は大きい傾向があった。また二心室修復のみで同様
の検討を行ったところ、 P値は右上0.016、右下0.19と同様の傾向であった。【考察/結論】今回検討した結
果、肺静脈の侵入角度は特に右肺静脈において PVS症例で大きくなる傾向があった。そのような結果となった原
因についてはさらなる検討が必要ではあるが、 PVS治療に肺静脈の translocation等も有用な治療になる可能性
がある。またカテーテル治療を行う際にも肺静脈の角度が大きいためにバルーンの挿入が困難となる症例もしば
しば存在し角度が浅い症例の方が PVS後の治療も容易になると考えられる。術後の PVS発生リスクが高い症例に
おいては肺静脈の角度にも留意してもいいのではないかと考える。
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先天性心疾患を合併した食道閉鎖症患者の生命予後と長期入院に
かかわるリスク因子

○本田 崇, 平田 陽一郎, 高梨 学, 木村 純人, 石倉 健司 （北里大学 医学部 小児科学）
Keywords: 先天性食道閉鎖症, チアノーゼ性心疾患, 長期入院
 
【背景】先天性食道閉鎖症は新生児期に外科的介入を要する重要な消化管奇形であるが、小児外科手術の進歩に
よりその予後は改善している。しかし先天性心疾患を合併した場合には病態が複雑化して、治療介入の時期や方
法の選択に難渋する症例も散見される。そこで我々は、先天性心疾患を合併した食道閉鎖症患者の生命予後と長
期入院に関わるリスク因子を後方視的に検討した。【方法】2000年～2020年までに当院で出生し、先天性心疾患
とを合併した食道閉鎖症患者18例を対象とした。まず死亡症例3例の経過と死因を分析し、残りの15例を長期入院
症例(入院期間の合計が生存期間の3割を超える症例：5例)とそれ以外（10例）の２群に分け、長期入院にかかわ
る因子を検討した。【結果】死亡症例は以下の3例だった。(1)両大血管右室起始症術後に肝不全に陥り生後
11ヶ月で死亡した例、(2)三尖弁閉鎖症に対する Fontan術後に食道手術後に膿胸を併発し、それに伴う体肺静脈
シャントの増生により3歳時に心不全死した例、(3)心室中隔欠損症を伴い、胃食道逆流症に間質性肺炎を合併し
て3歳で亡くなった例。いずれの症例も先天性心疾患の治療には成功していたが、その他の臓器の合併症により
失っていた。長期入院のリスク因子を単変量解析すると、（男児）、（低出生体重）、（チアノーゼ性心疾
患）の3つであった(p＜0.05)。さらに多変量解析の結果、（低出生体重）、（チアノーゼ性心疾患）が有意なリ
スク因子であることがわかった(p＜0.05)。【考察】先天性心疾患を合併した食道閉鎖症患者の場合には、合併し
ない場合と比較して治療に難渋することが予想される。今回の検討の結果、特にチアノーゼ性心疾患であること
や、低出生体重であることが予後を左右することが示唆され、治療方法の選択や家族への説明の際に、慎重な検
討が必要であると考えられた。
 
 

小児血液・腫瘍系疾患に併発する心内合併症の実際－小児循環器
分野の Onco-Cardiology－

○平田 悠一郎, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将治, 鵜池 清, 長友 雄作, 永田 弾, 山村
健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）
Keywords: Onco-Cardiology, 血液・腫瘍系疾患, 心内合併症
 
【背景】血液・腫瘍系疾患の診療において、循環器系の副作用や合併症は大きな問題となる。副作用によって化
学療法を中断すればがん患者の生命予後や QOLは著しく損なわれ、またがんに伴う易血栓形成傾向は肺塞栓症な
ど重篤な循環器疾患のリスクとなる。近年、欧米では Onco-Cardiologyという新たな学際領域が生まれ、循環器
医と血液・腫瘍医との診療連携体制整備が急速に進められている。一方、我が国ではようやくその重要性が認識
され、成人領域での萌芽的な取り組みが始まったばかりである。 
【目的】小児血液・腫瘍患者に併発した心内合併症を調査し、小児循環器分野における Onco-Cardiologyの重要
性を検討する。 
【方法】直近10年間の当院の小児血液・腫瘍患者の診療録から、心内合併症を生じた症例を抽出・検討した。 
【結果】4例の小児血液・腫瘍患者に心内合併症が生じ、小児循環器医が介入していた。＜症例1＞2歳女児。左腎
芽腫。心雑音を契機に腫瘍の右房内進展が見つかった。化学療法で原発巣は縮小したが右房内腫瘍は変化無
く、開胸にて切除術を実施した。＜症例2＞7歳男児。骨髄異形成症候群。非血縁者間骨髄移植を実施後に肝膿瘍
を合併し、膿瘍が下大静脈や右房内へ進展した。一部は播種して肺塞栓症を起こし、呼吸不全・多臓器不全のた
め死亡した。＜症例3＞11歳男児。 Fanconi貧血。非血縁者間骨髄移植を実施後、右房内血栓を認めた。ヘパリン
持続投与にて血栓は消失した。＜症例4＞15歳男児。下肢の疼痛を契機に深部静脈血栓症・多発肺塞栓症と診断さ
れ、同時に異常な好酸球増多から急性リンパ性白血病と診断された。寛解導入療法後、左室内血栓を認めた。ヘ
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パリン持続投与にて血栓は縮小傾向であったが、予定していた化学療法は中断した。 
【結論】小児血液・腫瘍患者にも循環器系合併症が生じ、小児循環器医の介入が必要な症例が存在する。小児循
環器分野でも Onco-Cardiologyは注目に値する領域である。
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デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ II）06（ P06） 
染色体異常・遺伝子異常1
指定討論者:白石 公（国立循環器病研究センター）
 

 
当院における18トリソミーに対する心臓手術介入の現状 
○片山 雄三1, 与田 仁志2, 日根 幸太郎2, 緒方 公平2, 水書 教雄2, 川合 玲子3, 高月 晋一3, 松裏
裕行3, 藤井 毅郎1, 塩野 則次1, 渡邉 善則1 （1.東邦大学医療センター大森病院 心臓血管外科,
2.東邦大学医療センター大森病院 新生児科, 3.東邦大学医療センター大森病院 小児循環器科） 
当院で経験した18トリソミー児の臨床経過 
○額賀 俊介, 渡辺 健一, 佐藤 大祐, 星名 潤, 添野 愛基, 小林 玲, 田中 篤 （長岡赤十字病院 小
児科） 
先天性心疾患を合併したモザイク型18トリソミーの治療経験 
○山形 知慧, 佐藤 麻朝, 永峯 宏樹, 小山 裕太郎, 森川 哲行, 宮田 功一, 大木 寛生, 前田 潤, 三
浦 大 （東京都立小児総合医療センター 循環器科） 
心疾患を合併する13trisomyと18trisomy 症例に対する外科的治療の検討 
○小嶋 愛1, 杉浦 純也1, 打田 俊司1, 今井 琴美2, 岩田 はるか2, 坂本 裕司1, 森谷 友造2, 千阪 俊
行2, 太田 雅明2, 高田 秀実2, 檜垣 高史3 （1.愛媛大学大学院医学系研究科心臓血管・呼吸器外科,
2.愛媛大学医学部付属病院小児科, 3.愛媛大学大学院医学系研究科地域小児・周産期学講座） 
心内修復術を経て在宅診療へ移行しえた13トリソミーの1例 
○松井 こと子1, 真弓 怜奈1, 磯 武史1, 若月 寿子1, 古川 岳史1, 福永 英生1, 高橋 健1, 稀代 雅彦1

, 中西 啓介2, 川崎 志保理2, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 小児科, 2.順天堂大学 心臓血管外科） 
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当院における18トリソミーに対する心臓手術介入の現状
○片山 雄三1, 与田 仁志2, 日根 幸太郎2, 緒方 公平2, 水書 教雄2, 川合 玲子3, 高月 晋一3, 松裏 裕行3, 藤井
毅郎1, 塩野 則次1, 渡邉 善則1 （1.東邦大学医療センター大森病院 心臓血管外科, 2.東邦大学医療センター大森
病院 新生児科, 3.東邦大学医療センター大森病院 小児循環器科）
Keywords: 18 trisomy, surgery, QOL
 
【背景】18トリソミーはその80-90％に先天性心疾患（ Congenital Heart Disease: CHD）を合併するものの、生
命予後・心外合併症の観点から、心疾患に対する治療介入をどこまで行うべきか否かついては議論の余地があ
る。現在我々の施設では、在宅医療への移行を目的とした心臓手術介入も、一つの選択肢として否定はしていな
い。【目的】18トリソミーに対する心臓手術介入症例の背景・治療経過を検討する。【方法】 CHDを有する18ト
リソミーに対し、2013年4月～2020年2月に当院で心臓手術介入を行った連続12例を対象とした。患者背景、手術
方法、周術期合併症、心不全改善、在宅移行などについて診療録に基づき後方視的に検討した。更に、同時期に
CHDを有しながら心臓手術介入を選択されなかった4例についても追加検討を行った。【結果】手術時の患者背景
は、男女比3：10、月齢0.9ヶ月（日齢14-月齢3）、体重1.57±0.24kgであった。食道気管瘻2例を含む消化器合併
症は3例（25％）、術前人工呼吸器管理は7例（58％）で、術前挿管期間は17日であった。手術は、肺動脈絞扼術
(PAB）＋動脈管結紮術5例、 PAB単独3例、動脈管結紮術単独2例、 PAB＋ペースメーカー埋め込み術1例、両側肺
動脈絞扼術1例であった。周術期90日死亡は不整脈による1例で、在院死亡は CLD増悪による1例（術後197日
目）であった。 BNP値は、術前後で1445±449⇒196±70（ pg/mL）へと改善をみとめた。紹介病院へ術後早期に帰
院した2例を含め9例（75％）で在宅移行可能で、移行時の気管切開はなく、退院後死亡は誤嚥性肺炎2例
（16％）であった。手術非介入4例のうち、在院死亡は1例（25％）・退院後死亡は2例（50％）であった。【結
語】18トリソミーに対する心臓手術介入は、心不全改善や在宅移行率の向上を示唆されるが、個々の状況に合わ
せた治療選択と再入院時フォローも含めた院内・院外の医療連携が必須となる。
 
 

当院で経験した18トリソミー児の臨床経過
○額賀 俊介, 渡辺 健一, 佐藤 大祐, 星名 潤, 添野 愛基, 小林 玲, 田中 篤 （長岡赤十字病院 小児科）
Keywords: 18トリソミー, 心不全, 肺高血圧
 
【背景】手術介入による生存率改善の報告により、18トリソミーに対して一律に外科治療を差し控えるという従
来の方針は変わりつつある。【目的】当院で経験した18トリソミーの経過と予後について調査すること。【方
法】2000年1月～2020年1月に当院に入院した18トリソミー17例について診療録を元に後方視的に検討した。【結
果】全例が心疾患を合併し、高肺血流型心疾患(VSD、 DORV等)11例、低肺血流型(DORV+PS)1例、動脈管依存型
(CoA、 IAA等)5例だった。高肺血流型は全11例で肺高血圧を認め、うち2例は Eisenmenger症候群と診断されてい
た。手術は消化器疾患に対して4例、心疾患に対しては1例のみ PDA ligationが施行されていた。2020年2月時点
の生存は2名で、生存期間中央値は107日(0-2026日)、1年生存率は25％、在宅移行率は29％だった。死因につい
て、動脈管依存型5例は全例 PGE1製剤を希望せず60日以内に死亡、それ以外の10例の内訳は、心不全・肺高血圧
4例、肺炎・呼吸不全3例、無呼吸2例、肝芽腫1例だった。この10例を、6か月を超えて生存した5例(生存群)と6か
月以内に死亡した5例(非生存群)に分けて比較したところ、生存群では有意に在胎週数が長く(39週 vs 34週)、出
生体重も大きかった(1830g vs 1190g)。生存群では PDA合併率が低い傾向が見られたが、有意差はなかった(20%
vs 80％、 p=0.21)。生存群のうち、3例で高度心機能低下による心不全を呈し、うち1例は低肺血流型心疾患の症
例だった。生存群のうち1例で肝芽腫の発生を認めた。【考察・結論】心不全、肺炎による死因が多くを占めるこ
と、生存群の PDA合併率が低い傾向にあることからは、手術介入による高肺血流の是正が予後を改善させる可能
性は高い。しかしながら、長期生存に伴う心機能低下や悪性腫瘍の発生など新たに発生する問題もあり、これら
も考慮して十分な情報提供のもと意思決定を行う必要がある。
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先天性心疾患を合併したモザイク型18トリソミーの治療経験
○山形 知慧, 佐藤 麻朝, 永峯 宏樹, 小山 裕太郎, 森川 哲行, 宮田 功一, 大木 寛生, 前田 潤, 三浦 大 （東
京都立小児総合医療センター 循環器科）
Keywords: 18トリソミー, モザイク型, 先天性心疾患
 
【はじめに】18トリソミーは先天性心疾患の合併頻度が高い染色体異常症の一つである。モザイク型18トリソ
ミーの臨床像は、フルトリソミーに近い予後不良からほぼ正常に近い自然歴まで多様で、モザイク率と表現型の
相関が明らかでない場合もある。従来、18トリソミーに合併する先天性心疾患に対する心臓手術は生命予後を改
善しないという考えから避けられていたが、近年術後の生存率の延長を認めた報告が集積され、手術適応は
個々に検討されるようになっている。今回は臨床経過から予後良好と考え、心内修復術の適応と判断したモザイ
ク型トリソミー18の1例を経験した。【症例】母は44歳、0経妊0経産で、胎児期に子宮内発育遅延、心室中隔欠損
症、小脳低形成から18トリソミーが疑われたが、染色体検査は行われなかった。40週4日 2288g(-2.5SD) 女児 帝
王切開で出生し当院 NICUに入院した。低位鎖肛と perianal grooveを認めたが、18トリソミーに特徴的な外表奇
形はなく、心臓超音波検査で膜様部心室中隔欠損症（径6mm）、動脈管開存（径5mm）を認めた。18番染色体特異
的 FISHを行い、末梢血ではモザイク率90%、頬粘膜ではモザイク率約21％のモザイク型18トリソミーと診断され
た。呼吸、経口摂取は確立しており、心外表現型が軽度であることから、心臓手術を差し控える対象ではないと
考え、日齢50に肺動脈絞扼術、動脈管結紮術を行い、退院した。体重増加は得られており、5カ月時の心臓カ
テーテル検査では肺高血圧なく、待機的な心内修復術の適応と診断した。【結論】モザイク型18トリソミーにお
いて、モザイク率は組織により異なり、生命予後と相関しない可能性がある。心臓手術の適応は、個々の症例の
心外表現型を考慮して決定する必要がある。
 
 

心疾患を合併する13trisomyと18trisomy 症例に対する外科的治療
の検討

○小嶋 愛1, 杉浦 純也1, 打田 俊司1, 今井 琴美2, 岩田 はるか2, 坂本 裕司1, 森谷 友造2, 千阪 俊行2, 太田 雅
明2, 高田 秀実2, 檜垣 高史3 （1.愛媛大学大学院医学系研究科心臓血管・呼吸器外科, 2.愛媛大学医学部付属病
院小児科, 3.愛媛大学大学院医学系研究科地域小児・周産期学講座）
Keywords: 18trisomy, 13trisomy, 心疾患
 
目的：13、18trisomy症例の多くは心疾患を合併しており出生後早期に循環動態の悪化をきたしやすいが、生命予
後不良な疾患群であるため積極的な治療を行わない症例も多い。当院ではまず出生後早期に必要な外科的治療を
行い、血行動態を安定させ自宅退院に繋げられるようにしている。今回、外科的介入した13、18trisomy症例に対
し、今後の治療指針の改善を目的として後方視的に検討を行った。対象と方法：2015年4月~2019年12月当院
NICUに入室した13,18trisomyの10例うち心疾患に対し外科的治療を施行した９例に対し、心疾患の内訳、術後経
過について後方視的に検討を行なった。結果：在胎週数37.4週、平均出生体重1672ｇ。心疾患の内訳は
ASD+VSD+PDA３例、 VSD+PFO１例、 VSD+PDA１例、 CoA complex+PDA 3例、 Large ASD+small VSD1例。術式は
PAB１例、 PAB+PDAligation4例、 CoA repair+PAB 3例、 ASD patch closure １例。手術時年齢、体重は ASD
closure症例が生後7か月、4.3kg、それ以外では平均年齢16.3日、平均体重1.8kg。周術期死亡はなく合併症は乳
び胸が1例。平均観察期間は461日。自宅退院7例、このうち１例は親の受け入れ困難で自宅退院後に転院とな
り、他２例は入院加療中である。９例中３例は生後一年以内に死亡しており、死因は呼吸不全、消化管穿孔で
あった。生存症例のうち1例は初回 PAB時に二段階調整を施行後、バルーン拡張術を施行した。心内修復症例は３
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例で、1例を自院、２例を他院で行っており、全例生存し外来経過観察中である。結論：13、18trisomy症例の生
命予後は不良で治療方針については両親の希望、患児の受け入れ体制などが必要条件ではあるが、出生後早期に
心疾患に対し姑息術で血行動態の安定を図ることで早期生命予後を改善し、自宅退院につながる可能性が高いこ
とが示唆された。また3割は生後1年以内に死亡しており、姑息手術を先行することは心内修復術の判断に有用で
あると考えられた。
 
 

心内修復術を経て在宅診療へ移行しえた13トリソミーの1例
○松井 こと子1, 真弓 怜奈1, 磯 武史1, 若月 寿子1, 古川 岳史1, 福永 英生1, 高橋 健1, 稀代 雅彦1, 中西 啓介
2, 川崎 志保理2, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 小児科, 2.順天堂大学 心臓血管外科）
Keywords: 13トリソミー, 心臓手術, 在宅医療
 
【背景と目的】13トリソミーは生命予後不良な染色体異常症であり、心疾患に対し心内修復術を実施した報告は
少ない。今回、当院で経験した心内修復術を施行し自宅退院した13トリソミーの1例を報告する。【症例】在胎
38週6日、体重2872g、 Apgar score 3/3点で出生した女児。前医で Fallot四徴症が疑われ当院搬送となった。精
査の結果、心室中隔欠損症、心房中隔欠損症、動脈管開存症と診断。口唇口蓋裂や特異的顔貌から13トリソ
ミーを疑い染色体検査を実施し、日齢25に診断が確定した。左右短絡による肺高血圧が懸念され、当初生後1か月
で肺動脈絞扼術の方針としていたが、保護者の在宅移行への意思は強固であり、心臓血管外科と検討を重ねた結
果、一期的心内修復術の可能性を模索した。生後2か月の心臓カテーテル検査（平均肺動脈圧 39mmHg、 Qp/Qs=
3.1、 PVRi= 1.42U/m2）で心内修復可能と判断し、生後2か月半に心内修復術を施行した。一方、日齢15で実施し
た気管支鏡検査で気管・気管支軟化症が診断されており、心内修復術後状態が安定した生後3か月時に気管切開術
と胃瘻造設術を同時に施行した。地域医療機関、在宅診療、訪問看護と連携した上で生後5か月時に自宅退院とし
た。現在1歳7か月、体重10kgで順調に在宅診療を継続中である。【考察】13・18トリソミーに合併した先天性心
疾患に対する治療適応に定まったものはなく、その生命予後に関する倫理面や重篤性から診療戦略に苦慮するこ
とも多いが、最近では心臓手術が院内死亡率を軽減するとの報告もある。本症例は疾患に対する適切な情報提供
を繰り返し、保護者の児に対する気持ちを最大限に汲み取り、在宅医や地域と連携を図りながら治療選択をして
いくことで円滑に在宅へ移行しえた。【結語】生命予後不良な染色体異常児であっても、在宅診療を目指すため
の心臓手術は選択肢の１つとなりえる。
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デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ II）07（ P07） 
染色体異常・遺伝子異常2
指定討論者:山岸 敬幸（慶應義塾大学医学部 小児科）
 

 
MYH7と SOS1の二重変異を示した Noonan症候群の肥大型心筋症の一例 
○田尾 克生1, 喜多 優介1,2, 石原 靖紀1, 廣野 恵一2, 石原 義紀1 （1.福井愛育病院 小児科, 2.富山
大学医学部 小児科） 
ARAF遺伝子変異を認めた多発動脈瘤の1例 
○山下 尚人1, 原田 雅子1, 阪口 修平2, 中村 都英2 （1.宮崎大学医学部 発達泌尿生殖医学講座 小児
科学分野, 2.宮崎大学医学部 外科学講座 心臓血管外科） 
日齢1に三尖弁形成術を施行した新生児マルファン症候群の1例 
○親谷 佳佑1, 名和 智裕1, 吉川 靖1, 澤田 まどか1, 高室 基樹1, 新井 洋輔2, 夷岡 徳彦2, 橘 剛2,
大場 淳一2 （1.北海道立子ども総合医療・療育センター 小児循環器内科, 2.北海道立子ども総合医
療,療育センター 心臓血管外科） 
末梢性肺動脈狭窄症が自然軽快したＥＬＮ遺伝子異常の姉弟例 
○杉山 隆朗, 小野 晋, 水野 雄太, 池川 健, 河合 駿, 若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
進行性の多発性末梢性肺動脈狭窄を呈し、対応に苦慮している Williams症候
群の1例 
○澤井 彩織1,2, 永井 礼子1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 八鍬 聡3, 武田 充人1

（1.北海道大学 小児科, 2.KKR札幌医療センター 小児科, 3.帯広厚生病院 小児科） 
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MYH7と SOS1の二重変異を示した Noonan症候群の肥大型心筋症の
一例

○田尾 克生1, 喜多 優介1,2, 石原 靖紀1, 廣野 恵一2, 石原 義紀1 （1.福井愛育病院 小児科, 2.富山大学医学部
小児科）
Keywords: 肥大型心筋症, SOS1, MYH7
 
【背景】家族性肥大型心筋症の原因遺伝子に心筋βミオシン重鎖遺伝子（ MYH7）が知られる． Noonan症候群の合
併症に肥大型心筋症があり， PTPN11や RAF1， RAT1変異を伴う例で高率に合併する．今回， SOS1遺伝子異常を
示した Noonan症候群に MYH7変異の二重変異を生じた肥大型心筋症を経験したので報告する．【症例】在胎35週
3日に陣発し，分娩が進行し同日，体重2598gで出生した．出生後，呼吸障害が強く経鼻式持続陽圧換気を必要と
した．超音波検査にて心筋が両心室共に肥大し，軽度の右室流出路狭窄が見られた．合併心奇形はなく冠動脈の
走行も正常であった．眼間乖離や眼瞼下垂，眼裂斜下などの特徴的な顔貌と翼状頸から Noonan症候群を
疑った．心筋の中心性肥大が見られたが左室流出路狭窄はなく，出生時に見られた右室流出路狭窄は自然経過で
改善した．左室壁の中心性肥大は新生児期以降も改善せず，中隔で7.1mm（ Z-score 4），後壁厚6.1mm（ Z-
score2.92）と全周性に肥厚した．左室 E/e'は5-6， Tei indexは0.3-0.4で推移し，左室駆出率の低下はなく経
過している．肥大型心筋症の診断で遺伝子解析を行い， SOS１と MYH7の遺伝子の二重変異を認めた．心電図で心
室頻拍はなく，無治療で経過観察としている．詳細な家族歴の聴取により父が肥大型心筋症の疑いとなっている
が，家族内精査を希望していない．【考察】肥大型心筋症は Noonan症候群の20-30％に合併し，乳児期診断例は
死亡率が15％といわれる． SOS1遺伝子異常例は重症で11％に肥大型心筋症を合併する報告があるが， SOS１遺伝
子と MYH7遺伝子の二重変異の既報はなく，対称性肥大を示す発症様式も非典型的であり，文献的考察も含め報告
する．
 
 

ARAF遺伝子変異を認めた多発動脈瘤の1例
○山下 尚人1, 原田 雅子1, 阪口 修平2, 中村 都英2 （1.宮崎大学医学部 発達泌尿生殖医学講座 小児科学分野,
2.宮崎大学医学部 外科学講座 心臓血管外科）
Keywords: 多発動脈瘤, 腹部大動脈瘤, 遺伝子異常
 
【背景】小児期発症の動脈瘤は稀であるが、マルファン症候群やロイス・ディーツ症候群などに代表される遺伝
子素因の関与が強く疑われている。同変異を認めなかった多発動脈瘤の幼児例を経験したので報告する。【症
例】4歳女児。家族歴や既往歴に特記事項なし。1歳6か月時に保育園の検尿で尿蛋白を指摘され、白内障、高
Ca尿症を認め経過観察していた。3歳11か月時に腹部エコーにて偶発的に腹部大動脈瘤（ AAA）が判明した。また
全身検索にて両側中硬膜動脈、左腎動脈、両側内腸骨動脈、左上殿動脈にも嚢状動脈瘤を認めた。冠動脈や大動
脈弁輪の拡大はなく、上行から下行大動脈にも病変は認めなかった。 AAAは短径の最大径が39mmで左腎動脈分枝
末梢から総腸骨動脈分岐部にかけて紡錘状に拡大し、下腸間膜動脈は大動脈瘤から起始していた。切迫破裂のリ
スクを考慮し、4歳6か月時に AAA人工血管置換術を施行した。5歳7か月時にフォローアップの MRIで左腎動脈瘤
は15mmから25mmと1年で約10mmの拡大を認め、切迫破裂および腎血管性高血圧のリスクを考慮しコイル塞栓術を施
行した。脳動脈瘤も拡大傾向であり、6歳時に全身麻酔下に左中硬膜動脈瘤3か所にコイル塞栓、同動脈と上矢状
静脈洞との動静脈瘻に液状塞栓物質による血管塞栓を施行した。現在ロサルタン、カルベジロール内服による血
圧コントロールおよびアスピリン内服下に経過観察を継続している。【考察】エクソーム解析では動脈瘤の原因
となる既知の遺伝子異常は認めなかったが、セリン・スレオニンキナーゼの1つである A-Rafをコードする
ARAF遺伝子に新規突然変異を認めた。同遺伝子異常による動脈瘤発症の既報はないが、 TGFβシグナル伝達系の異
常活性を介して動脈瘤発症に関与している可能性が考えられた。【結語】 ARAF遺伝子異常による多発動脈瘤の発
症について考察する。
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日齢1に三尖弁形成術を施行した新生児マルファン症候群の1例
○親谷 佳佑1, 名和 智裕1, 吉川 靖1, 澤田 まどか1, 高室 基樹1, 新井 洋輔2, 夷岡 徳彦2, 橘 剛2, 大場 淳一2

（1.北海道立子ども総合医療・療育センター 小児循環器内科, 2.北海道立子ども総合医療,療育センター 心臓血
管外科）
Keywords: 新生児マルファン症候群, nMFS, 三尖弁形成術
 
【背景】新生児マルファン症候群(neonatal Marfan syndrome : nMFS)は FBN1遺伝子を責任遺伝子とし，重篤な
心肺機能不全のため予後不良な症候群である．今回，出生直後より高度の三尖弁逆流のため circular shuntとな
り日齢1に三尖弁形成術を施行することで救命し得た症例を経験した．【症例】在胎41週2日，体重3634 gで出生
した女児．胎児エコーで異常の指摘はなかった．出生後，全身性チアノーゼが遷延し先天性心疾患を疑われ日齢
0に当院へ搬送となった．入院時，多呼吸で，全身性チアノーゼを認めた．顔貌は，ほりが深く，眼球陥没，眼裂
斜下，長い人中，両口角斜下，薄い上口唇を認め，老人様顔貌を呈しており，高口蓋も認めた．耳介は大きくて
薄かった．呼吸音は清で，心音は III/VIの収縮期雑音を聴取した．腹部は軽度肝脾腫を呈し，四肢では，膝・肘
関節の軽度拘縮を認め，扁平足で指趾はクモ状指を呈していた．心臓超音波検査では三尖弁が異形成であり，高
度の三尖弁逆流および肺動脈弁逆流を認めた．右房化右室など Ebstein病の所見は認めなかった．順行性の肺動
脈血流はほぼ観察されず肺血流を動脈管に依存した circular shuntと診断し， lipo-PGE1持続投与，カテコラミ
ン投与，気管挿管，深鎮静で管理とした．日齢1の評価では右室容量は十分であり，三尖弁逆流最大速度は3.1
m/秒で右室は前方への血液駆出が可能と判断し二心室型修復の方針とした．三尖弁形成術+心房中隔欠損閉鎖術
+動脈管結紮術施行し，術後は一酸化窒素ガスを使用し循環は成立．術後4日目に抜管，術後８日目に NICU転棟と
なった．その後，大動脈弁輪拡張傾向がみられ ACE-I内服の上，日齢59に退院となった．入院中に施行した遺伝
子検査にて FBN1遺伝子の exon 25にミスセンス変異が同定された．【考察】 nMFSは稀な疾患で予後不良な疾患
であるが早期診断・早期手術介入により予後を改善できる可能性がある．
 
 

末梢性肺動脈狭窄症が自然軽快したＥＬＮ遺伝子異常の姉弟例
○杉山 隆朗, 小野 晋, 水野 雄太, 池川 健, 河合 駿, 若宮 卓也, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立
こども医療センター 循環器内科）
Keywords: ELN遺伝子異常, 末梢肺動脈狭窄, 自然軽快例
 
【背景・目的】 Williams症候群(WS)は大動脈弁上狭窄（ supra AS）,末梢性肺動脈狭窄（ PPS）に,妖精様特異
的顔貌と精神発達遅滞を合併する症候群で,染色体7q11.23領域の微細欠失が原因とされている.一方 WSと同様の
心血管病変を有するが心外病変を認めず,FISH法で染色体異常を認めない症例の報告がある.このような症例にお
いて遺伝子検査で ELN遺伝子異常を認め,PPSの自然軽快を認めた姉弟例を経験したので報告する.【症例】＜症例
1＞ WS特異的顔貌や精神発達遅滞のない３歳女児.日齢1に心雑音を聴取し,エコーにて supra AS, PPSを認め
た.月齢6に心臓カテーテル検査を施行.右肺動脈35mmHg, 左肺動脈65mmHgの圧較差を認めたが,全体的に低形成な
形態であり,経皮的肺動脈形成術の効果は望めないと判断した.supra ASの圧較差は10mmHgであった.１歳6カ月時
に再度カテーテル検査を施行.右肺動脈38mmHg, 左肺動脈35mmHgと圧較差は改善傾向にあり,supra ASの圧較差は
消失していた.以降エコー上 PPSは徐々に改善傾向にある.＜症例2＞症例1の弟であり,WS特異的顔貌や精神発達遅
滞のない1歳男児.生後3週の健診で心雑音を聴取し,エコーにて肺動脈弁性狭窄43mmHg,右肺動脈44mmHg, 左肺動脈
56mmHgの推定圧較差を認めた.1歳時にカテーテル検査を施行.右肺動脈12mmHg, 左肺動脈8mmHgと圧較差の改善を
認めた.遺伝子検査を施行し,ELN遺伝子異常が同定された.【まとめ】 WSに特徴的な顔貌や精神発達遅滞がな
く,心血管病変のみを認め,弟から ELN遺伝子異常が同定された症例を経験した（姉は家族の希望がなく遺伝子検
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査未実施）.両親,弟の Sanger Sequenceにより母体由来の変異であることを確認した.ELN遺伝子異常による
PPSは自然軽快する可能性がある.心外病変の陰性所見から WSを積極的に疑わない症例において,ELN遺伝子異常を
調べることで,PPSの予後を類推できる可能性がある.
 
 

進行性の多発性末梢性肺動脈狭窄を呈し、対応に苦慮している
Williams症候群の1例

○澤井 彩織1,2, 永井 礼子1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 八鍬 聡3, 武田 充人1 （1.北海道大
学 小児科, 2.KKR札幌医療センター 小児科, 3.帯広厚生病院 小児科）
Keywords: 末梢性肺動脈狭窄, Williams症候群, 染色体異常
 
【背景】 Williams症候群（ WS）は特徴的な妖精様顔貌、末梢性肺動脈狭窄（ PPS）や大動脈弁上狭窄等の心血
管疾患等を有し、エラスチン（ ELN）遺伝子を含む7q11.23領域の複数の遺伝子の欠失により発症する先天異常症
候群である。今回、重篤な多発性 PPSを合併した症例を経験したため報告する。【症例】17歳男児。出生直後に
心雑音を認められ、心臓超音波検査で心房中隔欠損症と診断。外来経過観察中に特異顔貌、鼠経ヘルニア、発育
不全を契機に WSを疑われ、 Fluorescence in situ hybridization法で7q11.23領域の微細欠失が同定され、確定
診断となった。その後 PPSが顕在化し、悪化したため7歳時に心臓カテーテル検査を施行。多発性 PPS（ Gay分類
3型）により右室圧は左室圧を凌駕していた。経皮的肺動脈拡張術（ PTPA）は施行リスクが高いと考えて断念し
た。また、原疾患からは自然軽快する可能性もあると考え、経過観察の方針となった。12歳時、肺炎に罹患した
際に喀血し、人工呼吸器管理を要した。右肺動脈仮性動脈瘤を確認されたため右中葉切除術を施行。15歳時から
経皮的酸素飽和度(SpO2) 90%と低下したため16歳時に在宅酸素療法を導入したが、 SpO2 80%台が持続し、呼吸器
感染症罹患時には SpO2 60%台まで低下した。17歳時に心臓カテーテル検査を施行。多発性 PPSの増悪、左肺動脈
の瘤化を認めた。左肺動脈瘤破裂や他の末梢肺動脈からの出血のリスクが高いと考え、 PTPAの適応外と判断し
た。【考察】 WSにおける PPSは乳幼児期に自然寛解することが多く、治療を要することは稀とされている。ま
た、 PTPAによる死亡リスクが高いとの報告も散見され、その適応は症例毎に十分に検討する必要がある。本発表
では多発性 PPSが重症化した原因について、遺伝学的検討および文献的考察を含めて報告する。また、本症例に
おける重症多発性 PPSへの治療介入の是非について、会場の皆様とディスカッションできればと考えている。



[P08-1]

[P08-2]

[P08-3]

[P08-4]

[P08-5]

[P08-6]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

デジタルオーラル | 染色体異常・遺伝子異常

デジタルオーラル（ II）08（ P08） 
染色体異常・遺伝子異常3
指定討論者:前野 泰樹（聖マリア病院）
 

 
先天性心疾患を合併した Down症候群児における周術期急性腎障害と予後 
○下園 翼, 上野 健太郎, 塩川 直宏, 高橋 宜宏, 中江 広治, 川村 順平, 森田 康子, 二宮 由美子
（鹿児島大学小児診療センター小児科） 
経皮的肺動脈弁拡大術後に肺出血で失ったファロー四徴症・重度肺動脈低形
成・アラジール症候群の剖検所見 
○赤木 健太郎, 馬場 志郎, 吉永 大介, 武野 亨, 松田 浩一, 平田 拓也, 滝田 順子 （京都大学医学
部附属病院 小児科） 
Kosaki Overgrowth Syndromeの新規心臓表現型の発見 
○古道 一樹, 妹尾 祥平, 山本 一希, 岩下 憲行, 住友 直文, 小柳 喬幸, 山岸 敬幸 （慶應義塾大学
医学部 小児科学教室） 
三尖弁狭窄、肺動脈弁狭窄、右室低形成を伴う Mowat-Wilson症候群の2歳女児
例 
○坪井 香緒里, 寶田 真也, 宮尾 成明, 仲岡 英幸, 伊吹 圭二郎, 小澤 綾佳, 廣野 恵一 （富山大学
医学部 小児科学教室） 
先天性の体肺側副血管による喀血を繰り返し、複数回のコイル塞栓を行った
KCNT-1遺伝子変異の男児症例 
○矢尾板 久雄1, 小澤 晃1, 前原 菜美子1, 高橋 怜1, 木村 正人1, 田中 高志1, 萩野谷 和裕2 （1.宮
城県立こども病院 循環器科, 2.宮城県立こども病院 神経科） 
心室中隔欠損症を合併した7番染色体長腕部分トリソミー 
○浅田 大1, 河井 容子1, 喜多 優介1, 中川 由美1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都
府立医科大学 小児心臓血管外科） 
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先天性心疾患を合併した Down症候群児における周術期急性腎障害
と予後

○下園 翼, 上野 健太郎, 塩川 直宏, 高橋 宜宏, 中江 広治, 川村 順平, 森田 康子, 二宮 由美子 （鹿児島大
学小児診療センター小児科）
Keywords: Down症候群, 急性腎障害, 先天性心疾患
 
【背景】先天性心疾患（ CHD）児は心臓術後に高頻度に急性腎障害（ acute kidney injury： AKI）を合併
し、生命予後に関連すると報告されている。 Down症候群（ DS）児は、しばしば低形成腎や腎尿路奇形を合併し
潜在的腎機能障害を有すると考えられているが、 CHD合併 DS児における周術期 AKIおよび生命予後との関連につ
いては、明らかにされていない。【目的】 CHD合併 DS児における周術期 AKIと予後について検討する。【方
法】乳児期に二心室修復術を要した CHD患者連続176例（ DS群71例、非 DS群105例）を対象とした。理学所
見、診断、合併症（肺高血圧症、呼吸器・消化器・腎泌尿器・血液腫瘍）、周術期因子（手術時月齢、人工心肺
時間、循環作動薬投与量（ Vasoactive-Inotropic Score： VIS））と AKIの発症・重症度を評価し、予後との関
連について解析した。【結果】 DS群は全例標準型21トリソミーで、 VSD 42例（59.2%）、 AVSD 10例
（14.1%）、 Fallot四徴症 8例（11.3%）であった。 DS群と非 DS群では理学所見に差はないが、腎臓最長径（
cm）が小さく（3.8±0.2 vs 4.2±0.1, P＜0.001）、術前 Cr値（ mg/dl）は高値であった（0.32±0.10 vs 0.26±
0.10, P＜0.001）。 AKI発症は DS群46例（64.8%）、非 DS群73例（69.5%）で、重症例（ KDIGO 3）は DS群7例
（9.9%）、非 DS群16例（15.2%）であった。 DS群での術前 eGFRと AKI発症に関連性はなく DS群における AKI発
症の危険因子は VIS高値（ OR 1.2, p=0.003）であった。術後遠隔期死亡は DS群6例（8.5%）、非 DS群0例で、
DS群予後不良因子は VIS高値（ OR 1.3, p=0.012）と呼吸器合併症（ OR 16.2, p=0.022）であった。【考案】
DS児では形態的低形成腎が多いが、 CHD合併 DS児の多くは周術期因子を除けば、適切な術後の水分管理で AKI発
症を予防できると考えられた。【結語】 CHD合併 DS児では非 DS児と比較し形態的低形成腎が多いが、周術期
AKIの発症・重症度に差はなく、予後との関係性は見出だせなかった。
 
 

経皮的肺動脈弁拡大術後に肺出血で失ったファロー四徴症・重度
肺動脈低形成・アラジール症候群の剖検所見

○赤木 健太郎, 馬場 志郎, 吉永 大介, 武野 亨, 松田 浩一, 平田 拓也, 滝田 順子 （京都大学医学部附属病院
小児科）
Keywords: アラジール症候群, ファロー四徴症, PTPV
 
アラジール症候群は両側肺動脈狭窄を高頻度に合併する胆汁鬱滞型肝疾患で、肺動脈の発育が悪く新生児早期か
ら治療介入が必要な症例が存在する。今回 ファロー四徴症、肺動脈弁狭窄、肺動脈低形成、低出生体重児に対し
て肺動脈発育のために経皮的肺動脈弁バルーン拡大術（ PTPV）を繰り返したが肺出血によって失った症例を経験
した。今回得られた貴重な剖検所見も含めて提示する。 症例は1ヶ月半 男児、双胎第2子。在胎中から双胎とも
ファロー四徴症と診断。陣発のため在胎37週1日、緊急帝王切開で出生。 Apgar Score 6/7点、出生時体重
2216gであった。出生後から著明な全身チアノーゼを認め、酸素投与後も SpO2 50%台であった。ファロー四徴
症、肺動脈弁狭窄重度、重度肺動脈低形成、卵円孔開存、動脈管閉鎖と診断し、挿管・集中管理を行った。
SpO2は進行性に低下したため日齢0に緊急で PTPVを施行した。肺動脈弁3.2mmに対して Raiden 4.5mm×1.5cm,
3atmを使用し、 SpO2 35%から81%まで上昇した。体重増加とともに呼吸困難と SpO2低下が悪化し、生後
1ヶ月、生後1ヶ月半時に TMP-Ped 6mm×2cmを用いて2、3回目の PTPVを施行した。3回目の PTPV前から極軽度の肺
出血を認めていたが、 PTPV後に出血量が増加、重度の換気不全となり永眠された。なお直接ビリルビン優位の進
行性黄疸、胆道シンチや病理所見、遺伝子検査（ JAG1遺伝子変異）から後にアラジール症候群と診断された。
肝疾患合併先天性心疾患において採血上の凝固能検査が正常値であっても脳出血や肺出血の出血イベントが多い
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ことを経験する。肺病理所見上も肺血流増加が契機になった肺出血に矛盾しない所見であり、同様症例に対する
カテーテル治療は注意が必要であると考えられた。
 
 

Kosaki Overgrowth Syndromeの新規心臓表現型の発見
○古道 一樹, 妹尾 祥平, 山本 一希, 岩下 憲行, 住友 直文, 小柳 喬幸, 山岸 敬幸 （慶應義塾大学 医学部 小
児科学教室）
Keywords: 過成長症候群, 冠動脈瘤, 冠動脈閉塞
 
Kosaki Overgrowth syndrome （ MIM 616592）は、過成長、皮膚の脆弱性、精神運動発達遅滞を主症状とする症
候群であり、 PDGFRB遺伝子の gain-of-function変異により発症する。高身長をきたし、 Marfan症候群に類似し
た表現型を呈することから、大動脈弁輪拡張症や大動脈弁・僧帽弁閉鎖不全の発症に対するフォローアップが行
われることが推奨されるが、詳細な心臓表現型は不明な点が多く残されている。今回我々は、心臓合併症のスク
リーニングで冠動脈形態異常を認めた症例を経験し、新規の心臓表現型を同定した。1例に左冠動脈拡張を、1例
に両側冠動脈拡張、壁不整と左前下行枝の閉塞を認めた。2例ともに経過中の明らかな心原性の症状を示さず、心
電図変化や血液検査上の異常も認められなかった。本症候群における心臓表現型を、その病態メカニズムを考察
し報告する。
 
 

三尖弁狭窄、肺動脈弁狭窄、右室低形成を伴う Mowat-Wilson症候
群の2歳女児例

○坪井 香緒里, 寶田 真也, 宮尾 成明, 仲岡 英幸, 伊吹 圭二郎, 小澤 綾佳, 廣野 恵一 （富山大学 医学部 小
児科学教室）
Keywords: Mowat-Wilson症候群, 遺伝子異常, 右室低形成
 
【背景】 Mowat-Wilson症候群(以下 MWS)は特異的顔貌、中等度～重度の精神発達遅滞を伴う奇形症候群であ
り、責任遺伝子としてZEB2遺伝子が同定されている。先天性心疾患、てんかん、脳梁欠損、巨大結腸症、腎・泌
尿生殖器奇形等その表現形は幅が広い。【症例】2歳10か月女児。胎児期に右室低形成を指摘され、出生後に三尖
弁狭窄、肺動脈弁狭窄、右室低形成、心房中隔欠損、動脈管開存と診断した。生後1か月に右 BT shunt及び open
Brock手術を施行したが、体重増加に伴いチアノーゼの進行を認め、6か月に左 BT shuntを追加した。術後、心房
頻拍が出現しアテノロールとフレカイニドの内服を開始した。その後も右室は低形成のままであり、1歳3か月で
Glenn手術を施行した。1歳8か月にてんかんを発症しバルプロ酸で加療中であるが、しばしばてんかん発作を繰り
返しコントロールは不良である。精神運動発達は2歳10か月現在で運動は寝返りまで、言語は喃語のみ可能であ
る。出生時より眼間開離、尖った顎などの特異的顔貌を認めている。脳梁欠損や巨大結腸症、腎・泌尿器疾患等
の合併症は認めていない。パネル解析を施行したところZEB2遺伝子のナンセンス変異(c.268G＞ T, p.E90Ter)が
見出され、種々の臓器症状と併せて MWSの診断に至った。【考察】 MWSは本邦で約1000人とされる稀少疾患であ
り、約6割に先天性心疾患が合併する。ZEB2遺伝子 は zinc-finger/homeodomainを有する転写因子をコード
し、神経堤由来細胞の発生・分化に関与する。心房中隔欠損や心室中隔欠損、動脈管開存といった非チアノーゼ
性心疾患の報告例が多いが、本症例のような Fontan手術適応となりうるチアノーゼ性心疾患はこれまでに報告が
ない。【結語】非典型的な先天性心疾患と特異的顔貌や精神運動発達遅滞を伴う MWSの症例を経験した。 MWSは
報告例が少ない上に本症例では Fontan手術適応となりうる複雑な血行動態を呈しており、慎重な経過観察が必要
と考えられた。
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先天性の体肺側副血管による喀血を繰り返し、複数回のコイル塞
栓を行った KCNT-1遺伝子変異の男児症例

○矢尾板 久雄1, 小澤 晃1, 前原 菜美子1, 高橋 怜1, 木村 正人1, 田中 高志1, 萩野谷 和裕2 （1.宮城県立こども
病院 循環器科, 2.宮城県立こども病院 神経科）
Keywords: KCNT1遺伝子変異, 体肺側副血管, 喀血
 
【背景】 KCNT1遺伝子 (Na依存性 Kチャネル遺伝子) 変異は遊走性焦点発作を伴う乳児てんかん (MPSI) 等の難
治性てんかん患者に認められる遺伝子変異である。2017年、 KCNT1遺伝子変異のあるてんかん患者で、多数の体
肺側副血管 (APCAs) を認め心不全・反復性喀血を伴う症例が報告されたが、それ以後の報告はない。我々の施設
でも、多数の APCAsにより喀血を繰り返す KCNT1遺伝子変異の患児に対し、複数回のコイル塞栓を行っている経
験があり、報告する。【症例】症例は2歳男児。生後１週目から、上肢の屈曲・眼振・口を動かす動作が出現。新
生児痙攣として生後１ヵ月で宮城県立子ども病院神経科紹介入院となり、精査の結果、早期乳児けいれん性脳症
と診断された。入院中、心雑音を指摘され心エコーを行った所、軽度の左室拡大に加え、両鎖骨下動脈を中心に
多数の側副血管(APCAs)を認めた。生後7ヵ月に喀血を起こし当院受診。生後8ヵ月でカテーテルによるコイル塞栓
を行った。その後も喀血を繰り返し、これまでで6回のカテーテル治療を繰り返している。 APCAsに加え、てんか
んについては遊走性焦点発作を伴う乳児てんかんの特徴も持つことから KCNT1変異が疑われた。全ゲノム解析の
結果、同診断が確定した。【結語】難治性てんかんに APCAsを認め、喀血を繰り返す KCNT1遺伝子変異の1例を経
験した。喀血に対しコイル治療を継続していくが、臨床経過やこれまでの症例報告からも、今後も喀血を繰り返
していくことが予測され、厳しい予後が予想される。しかし、未だ報告例は少ない為、正確な予後予測は困難で
今後の症例の蓄積が期待される。
 
 

心室中隔欠損症を合併した7番染色体長腕部分トリソミー
○浅田 大1, 河井 容子1, 喜多 優介1, 中川 由美1, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大
学 小児心臓血管外科）
Keywords: 7番染色体長腕部分トリソミー, 心室中隔欠損, 肺高血圧
 
【背景】7番染色体長腕部分(7q)トリソミーは報告が非常に少なく、合併する心疾患や予後に関して不明な点が多
い。【症例】3か月女児。血縁関係はなく、既往歴のない37歳父と29歳母の第1子として出生。自然妊娠・妊娠経
過に特記事項なく前医にて在胎40週1日、2586g、経膣分娩で出生。生後耳介低位、小顎症、両股関節開排制
限、両にぎり母指、右内反肘、右外反扁平足を、スクリーニングの心エコー検査で心室中隔膜様部欠損を認め
た。 Gバンド法で7番染色体 q32-q36の逆位重複を認め、核型は46, XX, dup(7)(q36q32)と判明した。徐々に心不
全症状が増悪し、生後1か月半時に当院に転院。心室中隔欠損は膜様部に9mm大と大きく認めたが、大動脈弁右冠
尖が逸脱し欠損孔を一部塞いでいた。生後4か月時の心臓カテーテル検査は肺体血流比2.5、平均肺動脈圧
40mmHg、肺血管抵抗4.7U・ m2と肺高血圧を認め、大動脈造影にて右冠尖逸脱を認めた。生後5か月時に心室中隔
欠損閉鎖術を施行し、術後経過は順調であった。現在1歳4か月になるが、心エコー上肺高血圧の残存が疑われ肺
血管拡張剤内服を継続。発達に関しては定頸未、発達指数28と遅れを認めている。【考察】7qトリソミーにおけ
る染色体の切断点は q 11から q35までと様々であるが、特に q32→ qterの重複例では精神発達遅滞、筋緊張低
下、顔貌異常など症状に共通点が多い。本症例も特徴的顔貌や発達遅滞など合致していた。しかし心疾患に関し
ては大動脈縮窄や房室中隔欠損症の合併も報告されているが、その頻度や予後は明らかになっていない。本症例
も乳児期早期にカテーテル検査を行ったがすでに肺血管抵抗の上昇を認め、術後経過でも軽度の肺高血圧残存が
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疑われる。【結論】7qトリソミー非常に稀な染色体構造異常であり、合併心疾患に関する報告はほとんどな
い。文献的考察を交えて報告する。
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デジタルオーラル | 胎児心臓病学

デジタルオーラル（ II）09（ P09） 
胎児心臓病学1
指定討論者:桑原 尚志（岐阜県総合医療センター 小児医療センター）
 

 
周産期一次医療機関における先天性心疾患スクリーニングの現状 
○加藤 義弘 （医療法人葵鐘会 小児科） 
胎児診断された先天性心疾患症例はどこで分娩するのが適切か？ 
○佐々木 理1,2, 佐々木 大輔1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 永井 礼子1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人
1 （1.北海道大学病院 小児科, 2.天使病院 小児科） 
生後早期に外科的介入を行った先天性心疾患胎児診断症例の検討 
○亀井 直哉, 佐藤 有美, 三木 康暢, 松岡 道生, 小川 禎治, 富永 健太, 田中 敏克, 城戸 佐知子
（兵庫県立こども病院 循環器内科） 
初回胎児心臓スクリーニングで細い大動脈弓を認めた、右上大静脈欠損を伴う
左上大静脈遺残（ persistent left and absent right superior vena
cava）の1例 
○佐藤 工, 佐藤 啓 （国立弘前病院小児科） 
胎児診断された単独の総肺静脈還流異常（ TAPVC）の検討 
○川滝 元良1, 金 基成2 （1.神奈川県立こども医療センター新生児科, 2.神奈川県立こども医療セン
ター循環器科） 
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周産期一次医療機関における先天性心疾患スクリーニングの現状
○加藤 義弘 （医療法人葵鐘会 小児科）
Keywords: 胎児心エコー, スクリーニング, パルスオキシメータースクリーニング
 
【背景】周産期一次医療機関として、胎児エコー、新生児には診察とパルスオキシメーター（ PO）を用いた先天
性心疾患（ CHD）スクリーニングを行なっている。【目的】当医療法人における CHDのスクリーニングの現状を
明らかにする。【方法】5カ所のクリニックにて2010年12月1日から2019年12月31日までに出生した25,334名の新
生児とその期間に胎児エコーにて抽出され、専門医療機関にて CHDと診断された症例を対象とした。胎児診断例
は紹介先からの返信病名を、新生児例では自院で診断した場合はその診断名、紹介先病院にて診断された場合は
返信病名を用いた。【結果】胎児エコーにて抽出され CHDと診断されたのは28例であった。左心低形成症候群が
5例、内臓心房錯位症候群が5例、房室中隔欠損（ AVSD）が４例、両大血管右室起始(DORV)が3例、肺動脈閉鎖
(PA)が4例、ファロー四徴(TF)が2例、大動脈縮窄(CoA)、三尖弁閉鎖、完全大血管転位(TGA)、静脈管欠損、総動
脈管症が各1例であった。出生後に CHDと診断された例は205名で出生児全体の0.8％であった。心室中隔欠損（
VSD）が159例、肺動脈弁狭窄が11例、動脈管開存が9例、総肺静脈還流異常（ TAPVC）、 DORV、大動脈弁狭窄が
各4例、心房中隔欠損が3例、 CoA、大動脈弓離断（ IAA）が各2例、大動脈肺動脈窓、修正大血管転位、 PA、
TGA、 Taussig-Bing奇形、 TF、 AVSDが各1例であった。 CoA、 IAAの4例中3例で POスクリーニングは偽陰性で
あった。【考察】 TAPVCを除く多くの重症 CHDは胎児エコーにて抽出されていた。新生児にて心雑音を指摘され
たものの多くは VSDであった。 POスクリーニングは偽陰性が多く課題が残る。【結論】さらに症例を重ね、より
良い周産期 CHDスクリーニングを目指したい。
 
 

胎児診断された先天性心疾患症例はどこで分娩するのが適切か？
○佐々木 理1,2, 佐々木 大輔1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 永井 礼子1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 武田 充人1 （1.北海
道大学病院 小児科, 2.天使病院 小児科）
Keywords: 胎児診断, 分娩施設, 母体搬送
 
【背景】 CHD胎児診断のメリットの1つは、出生後の治療を予測し緊急新生児搬送を回避する事である。当地域の
胎児 CHD症例の多くは当院に紹介され、原則的に新生児期に手術を要する症例は当院で、要さない症例は他院(紹
介元施設)での分娩の方針だが、当院出生後に手術せず退院する症例も少なからず存在する。また当院 NICU・産
科が満床で手術症例でも当院で分娩できないケースも散見される。【目的】胎児 CHD症例で新生児期に手術しな
かった症例をレビューし適切な分娩施設の選択方法を検討する。【対象と方法】2017年1月～2019年12月の当院
CHD胎児診断症例で、 CHDを理由に当院で分娩したが手術せず退院した19例（治療差し控え例、18トリソミー、重
症心外合併症を除外）の経過を検討した。【結果】母年齢は平均31.2(21-40)歳、初回胎児心エコー週数は
31.5(26.9-38.0)週、出生週数は38.0(31.1-41.6)週、出生体重は2764(1634-3570)g。胎児診断は CoA疑い4例、血
管輪／重複大動脈弓3例、 Ebstein病3例、 TOF2例、 VSD＋ PA＋ MAPCA、卵円孔早期閉鎖、 ECD、心臓腫瘍、右
室心筋症、多脾症、肺動脈弁狭窄、各1例で入院期間は中央値14(6-134)日。紹介元は市外産科が12/19例、うち道
外施設が2/19例、開業産科が12/19例。手術の可能性は低いが、遠方であったり小児循環器医が常勤していないた
め紹介元に戻せなかった症例は10/19例。【考察】対象症例は胎児診断正診率の低い疾患、疾患の重症度により手
術適応が変わる疾患など、出生前は手術適応を迷うが、出生後は小児循環器医がいれば対応可能な症例が多
かった。2019年に当院から1kmの施設に胎児心エコー認証医・小児循環器医が常勤となったため、短距離の新生児
搬送のリスクを踏まえた上で症例を選んで同施設に母体紹介する体制を構築中である。【結語】新生児手術可能
な施設に軽症例が集中しないよう、近隣の小児循環器医常勤施設と十分な連携を取る必要がある。
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生後早期に外科的介入を行った先天性心疾患胎児診断症例の検討
○亀井 直哉, 佐藤 有美, 三木 康暢, 松岡 道生, 小川 禎治, 富永 健太, 田中 敏克, 城戸 佐知子 （兵庫県立
こども病院 循環器内科）
Keywords: 胎児診断, 重症度予測, 外科的介入
 
背景先天性心疾患の胎児診断率の向上に伴い、多くの症例が生直後より計画的に治療を行うことが可能になった
が、重症度の予測が難しいケースもある。目的胎児診断症例の中から、生後早期に外科的介入を行った症例を抽
出し、その臨床像を検討して今後の管理の一助とすること。対象と方法2013年から2019年に胎児診断され当院で
分娩管理された428例のうち、生後12時間以内に外科的介入を行った8例について、診療録を用いて後方視的に検
討した。結果8例の出生週数は33週―40週（中央値36週）で、疾患内訳は肺動脈弁欠損2例、エプスタイン病
2例、右側相同心2例、高度徐脈合併の左側相同心1例、構造異常のない先天性完全房室ブロック1例で、3例が胎児
水腫を呈していた。このうち出生前から生直後の外科的介入を計画した症例は、エプスタイン病2例、右側相同心
1例であった。エプスタイン病2例はいずれも胎児期から circular shuntを呈しており33週に予定帝王切開で出
生、直後に主肺動脈結紮と右房縫縮、両側肺動脈絞扼術を行った。右側相同心の1例は高度の肺静脈狭窄を認めた
例で、出生直前のエコーでそれまで観察されていた狭窄部の血流が確認されなくなっていた。肺動脈欠損2例のう
ち1例は両心室機能低下に伴う胎児水腫増悪のため34週で出生、主肺動脈絞扼術ののち ECMO管理を1週間行って根
治術を施行した。もう1例は出生後の換気は維持できたが、肺血流不足による低酸素血症が進行したため、生後
5時間で姑息的右室流出路再建と肺動脈縫縮術を行った。右側相同心のもう1例は、胎児期の肺静脈血流パターン
から、直後の介入の必要性は低いと考えていたが、生後高度の肺静脈狭窄による低酸素血症の進行を認め、生後
5時間で手術となった。結語生後早期に介入を要する心疾患は、胎児心不全例が多い。また肺循環異常を伴う症例
の緊急度予測には注意が必要。
 
 

初回胎児心臓スクリーニングで細い大動脈弓を認めた、右上大静
脈欠損を伴う左上大静脈遺残（ persistent left and absent
right superior vena cava）の1例

○佐藤 工, 佐藤 啓 （国立弘前病院小児科）
Keywords: 胎児左上大静脈遺残, 胎児右上大静脈欠損, 大動脈縮窄
 
【はじめに】左上大静脈遺残（ PLSVC）は先天性心疾患の約10％程度に合併し、胎児診断される機会も少なくな
い。一般に右上大静脈(RSVC)が存在するが、 RSVCを欠く PLSVCは非常に稀である。今回、初回胎児心臓スク
リーニングで、 persistent left and absent right superior vena cavaと診断し、3-vessel trachea view
(3VTV)で動脈管弓（ DA)に比して細い大動脈弓(AA)を認めて、大動脈縮窄（ CoA）の可能性を念頭に経過観察し
た症例を経験したので報告する。【症例】妊娠30週の妊婦。胎児心臓スクリーニングを目的に当科を受診。内臓
正位かつ4-chamber viewで左右心室バランスは正常であったが、左房内に大きく突出する拡張した冠静脈洞
(CS)を認めた。3-VTVで PLSVCを認め、 RSVCは認めなかった。 innominate veinは右側から左側に向かって
PLSVCに合流していた。また、大動脈(Ao)弁輪径4.6 mm / 肺動脈(PA)弁輪径7.6mm 比= 0.61、 Ao ishmus径3.0mm
/ DA径4.5mm 比=0.67と AAの方が DAより細かった。カラードップラー上 AA、 DAともに順行性血流であった。
Ao弁の開放は良好で狭窄はないと判断した。卵円孔狭窄やその他の合併奇形を認めなかった。32週で胎児心エ
コーを再検し、 Ao弁輪径6.2mm / PA弁輪径8.2mm 比= 0.76、 Ao ishmus径4.7mm / DA径5.1mm 比=0.92と口径差
は改善していた。児は在胎40週6日、2874g、自然分娩で仮死なく出生。出生後の心エコーは胎児診断と同様で、
CoAを認めず、 DAが自然閉鎖後も著変なく経過中である。【まとめ】本症例の初回胎児心臓スクリーニング時に
DAに比して細い AAを認めた明確な機序は不明であるが、 bilateral SVC症例以上に拡張した CSの左室流入血流
に対する影響も完全には否定できない。しかし、文献的には CoAとの関連性は低いとされる予後良好な疾患であ
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ることから、将来の中心静脈カニュレーション、ペースメーカーリード留置等の際に重要な解剖学的情報となる
点に本症の出生前診断の意義がある。
 
 

胎児診断された単独の総肺静脈還流異常（ TAPVC）の検討
○川滝 元良1, 金 基成2 （1.神奈川県立こども医療センター新生児科, 2.神奈川県立こども医療センター循環器
科）
Keywords: TAPVC, 胎児診断, 検査技師
 
目的：単独の TAPVCの胎児診断の現状を分析、今後の胎児診断向上につながるヒントを見つける。対象方法：胎
児診断された単独の TAPVC18例、胎児診断率の推移、診断週数、病型分類、肺静脈狭窄、手術時期、予後、紹介
元を後方視的に検討。結果：1) 胎児診断率1993-2008年2%、2009-2013 年43%、2014-2019 年 55%。2) 診断週数
19-36週、平均27週。2013年以前以後で変化なし3)病型分類、３型33%,1a型28%,1b型28%,混合型11%4)肺静脈狭窄
軽度、中等度、高度17%,22% 61%5)当院手術14例中9例(61%)は24時間以内。うち３例は、帝王切開直後5)１例が術
直後４例が術後遠隔期に再狭窄で死亡,最終的生存率64%6)心臓と無関係な紹介5例(28%)、心臓疾患疑２例(11%)、
TAPVC疑11例(61%)7)TAPVC疑の82%は検査技師。考察:胎児診断率は経年的に向上し、最近の5年間では半数以上が
胎児診断されており、胎児診断率の向上は明らかに認められた。３型が最も多くを占め、実際の頻度よりも多く
を占めていた。腹部断面で垂直腸脈が確認しやすいという３型の特徴による可能性が考えられた。中等度または
高度肺静脈狭窄合併例が83%を占めていた。これらの症例では末梢肺静脈のドプラ波形が１峰性または平坦などの
特徴的な所見を呈することから、末梢肺静脈のドプラ波形によるスクリーニングが有効であることが示唆され
た。紹介元からの紹介理由のうち61%が TAPVCを疑われていた。うち９例（82%）は検査技師による胎児スク
リーニングが行われている施設からの紹介であった。結語： TAPVCの胎児診断率は近年急激に上昇。垂直静脈の
有無、末梢肺静脈血流波形は胎児スクリーニングに有効。検査技師による胎児スクリーニングは有効。
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デジタルオーラル | 胎児心臓病学

デジタルオーラル（ II）10（ P10） 
胎児心臓病学2
指定討論者:馬場 健児（岡山大学医学部 小児科IVRセンター）
 

 
Dual Gate Dopplerを用いた肝静脈－下行大動脈血流波形による胎児不整脈評
価の有用性と限界：当院での10年間の経験から 
○加地 剛1, 祖川 英至1, 吉田 あつ子1, 米谷 直人1, 早渕 康信2, 苛原 稔1 （1.徳島大学病院 産科婦
人科, 2.徳島大学病院 小児科） 
上心臓型総肺静脈還流異常症の垂直静脈走行と臨床経過 
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九
州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
動脈管瘤内の血栓により左肺動脈狭窄を来した新生児例 
○白水 優光1, 漢 伸彦2, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 中村 真1, 石川 友一1, 佐川 浩一1, 小田 晋一郎3

, 中野 俊秀3 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 3.福岡市立
こども病院 心臓血管外科） 
機能的肺動脈閉鎖を伴う新生児 Ebstein病4例の検討 
○永峯 宏樹, 山形 知慧 , 佐藤 麻朝, 小山 裕太郎, 森川 哲行, 宮田 功一, 大木 寛生, 前田 潤,
三浦 大 （東京都立小児総合医療センター 循環器科） 
母体抗 SS-A抗体による胎児心筋障害の評価における Dual-gate Doppler法の
有用性 
○前野 泰樹1,2, 廣瀬 彰子2, 井上 忠2, 前田 靖人2, 高瀬 隆太2, 籠手田 雄介2, 須田 憲治2 （1.聖マ
リア病院 新生児科, 2.久留米大学 医学部 小児科） 
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Dual Gate Dopplerを用いた肝静脈－下行大動脈血流波形による胎
児不整脈評価の有用性と限界：当院での10年間の経験から

○加地 剛1, 祖川 英至1, 吉田 あつ子1, 米谷 直人1, 早渕 康信2, 苛原 稔1 （1.徳島大学病院 産科婦人科, 2.徳
島大学病院 小児科）
Keywords: 胎児不整脈, Dual Gate Doppler, 肝静脈
 
胎児不整脈の評価は主に M mode法やパルドプラ法（上大静脈－上行大動脈）が用いられるが、欠点も指摘されて
いる。我々は2010年より2カ所の血流が同時に測定できる Dual Gate Dopplerを用いて、肝静脈と下行大動脈の血
流計測(HV-DAo法)による胎児不整脈の評価を行っておりその経験を報告する。 
【方法】2010年から2019年に当院で評価した胎児不整脈59例を対象とし、胎児診断について後方視的に検討し
た。 HV-DAo法は、腹部横断像で肝静脈と下行大動脈にそれぞれサンプルゲートを置いて血流波形を同時に記録
し、肝静脈より a波（心房収縮）を、下行大動脈より V波（心室収縮）を同定した。当院では原則として胎児不
整脈評価には HV-DAo法と M mode法の双方を行っている。 
【成績】59例の検査施行妊娠週数は平均31.4週(16~39週)であった。2例は胎児の呼吸様運動のため記録できず再
検査されていたが、残りの57例は当日 HV-DAo法が記録できていた。 M mode法で記録され評価可能であったのは
52例であった。出生後に心電図で不整脈が確認されたのは15例であった。 
HV-DAo法による胎児診断の内訳は、期外収縮45例（心房性(APC)36例 心室性(VPC)9例）、上室性頻拍1例、完全房
室ブロック3例、2:1房室ブロック3例であった。 HV-DAo法単独では診断が難しい症例は8例（ APC連発2例、
APC3段に blockを伴った2例、心房粗動1例、 VPC1例）認めた。これら8例は M modeなどの所見を加味して総合的
に診断が可能であった。 HV-DAo法では診断が困難であった理由は、異常な心房収縮が頻回に起こった際の A波の
同定が難しいこと、非常に早期の VPCでは V波を形成しないことが考えられた。最終的な胎児診断と出生後の診
断が異なったものはなかった。  
【結論】 HV-DAo法により胎児不整脈の評価は可能であり、他の方法より比較的簡便に行えることが推察され
た。一方で血流波形と実際の心房・心室収縮が必ずしも一致しないことがあることを念頭におく必要がある。。
 
 

上心臓型総肺静脈還流異常症の垂直静脈走行と臨床経過
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児
科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: vise型, 動脈管, 垂直静脈狭窄
 
【背景】上心臓型総肺静脈還流異常症（ TAPVC）における垂直静脈は共通肺静脈腔から左肺動脈前方を上行して
無名静脈へ還流することが一般的であるが、左肺動脈後方を上行する場合は動脈管および左主気管支との間を走
行し、生後に狭窄症状から重度チアノーゼ・肺うっ血を合併する例が経験される。生後心臓造影 CT検査を実施し
た上心臓型 TAPVC例の垂直静脈走行および生後の臨床経過を検討した。【方法】過去10年間に入院した上心臓型
TAPVC 12例（男5例）において、垂直静脈が左肺動脈の前方を走行する型（通常型）と左肺動脈後方および左主気
管支前方を走行する型（ vise型）に分類して臨床症状を比較した。【結果】出生週数38.3(37.0─41.4)週、出生
体重2703g(1840─3524), 性別(男児) 5例、出生後の経皮的酸素飽和度(SpO2) 84.5(70─92)%、 胎児診断例 1例
であった。造影 CT検査施行時日齢は5(0─131)日、 TAPVC修復術実施時日齢 14(0─133)日であった。通常型は
9例、 Vise型は3例であった。通常型および vise型の2群間の比較は、出生週数、体重、性別、 SpO2、 TAPVC修
復術日齢は各々、38.9(37.0─41.4) 週 vs 37.2(37.2─37.9)週、2776 (1840─3524) g vs 2630 (2526─2935)
g、4例(44%) vs 1例(33%)、85 (70─92)% vs 75 (75─85)％、3(0－14) 日 vs 22(0－133) 日であった。 Vise型
では SpO2 および TAPVC修復術実施時日齢が低い傾向がみられた。 Vise型の1例は、出生直後は垂直静脈が狭窄
し血流パターンが non phasicであったが、動脈管閉鎖に伴い狭窄が軽快し血流パターンが phasicとなり SpO2も
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85%から92％へ上昇した。そのため待機的に生後14日に修復術を行うことができた。【考察】上心臓型 TAPVC症例
で、胎内の垂直静脈走行を診断することは生後の臨床経過を知る上で重要であり、動脈管閉鎖機転により垂直静
脈狭窄は軽快し待期的手術が可能となる場合がある。
 
 

動脈管瘤内の血栓により左肺動脈狭窄を来した新生児例
○白水 優光1, 漢 伸彦2, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 中村 真1, 石川 友一1, 佐川 浩一1, 小田 晋一郎3, 中野 俊秀
3 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 3.福岡市立こども病院 心臓血管外
科）
Keywords: 動脈管瘤, 血栓, 肺動脈狭窄
 
【緒言】動脈管瘤は正期産新生児の8.8%に認め、約30％に動脈管内血栓を認めるが、多くは血栓の有無に関係な
く無症状で自然閉鎖する。今回、動脈管瘤内の血栓により左肺動脈狭窄を来した症例を経験した。【症例】母体
は一般産科で周産期管理を行われ、異常の指摘はなかった。患児は在胎40週3060gで仮死なく出生した。日齢2に
SpO2 93%の低下を指摘され、前医に入院となった。入院時、心臓超音波検査で心房中隔欠損症、動脈管閉鎖を確
認された。ネーザルハイフロー管理、酸素投与を行われたが SpO2変動の改善なく、日齢６の心臓超音波検査で左
肺動脈内の血栓を疑われ、精査加療目的に日齢７に当院に搬送された。心臓超音波検査で左肺動脈起始部は高輝
度腫瘤で占拠され、血流速度は2.3m/sと上昇していた。腫瘤は動脈管と連続性が見られた。造影 CT検査で動脈管
は最大内径6mmと管状に拡張しており、内腔は低吸収腫瘤によって占拠されていた。一部が左肺動脈起始部に突出
し、約4mmにわたり辺縁のみが造影された。動脈管内血栓または腫瘤による左肺動脈狭窄と診断した。血栓溶解療
法による出血リスクや治療の確実性を考慮し、日齢8に腫瘤摘出及び動脈管切除術を行われた。術中所見では、動
脈管の大動脈側は閉塞し、管内は血栓で充満し瘤状の拡張が見られ、 CTと同様の所見であった。なお、患児に血
栓性素因や中心静脈カテーテル挿入歴はなく、造影 CT検査で他部位の血栓は指摘されなかった。母体に特記すべ
き服薬歴もなかった。【考察】動脈管瘤の一部は管内の血栓充満により器質的に閉鎖する。肺動脈側の閉鎖が遅
れた際、瘤の縮小が制限され、閉鎖遅延による血栓塞栓症のリスクが報告されている。本症例も動脈管瘤の形態
から類似の病態が考えられた。【結論】肺動脈側の閉鎖が遅れる動脈管瘤症例では、肺動脈血栓症のリスクを念
頭に慎重なフォローを要する。
 
 

機能的肺動脈閉鎖を伴う新生児 Ebstein病4例の検討
○永峯 宏樹, 山形 知慧 , 佐藤 麻朝, 小山 裕太郎, 森川 哲行, 宮田 功一, 大木 寛生, 前田 潤, 三浦 大
（東京都立小児総合医療センター 循環器科）
Keywords: 胎児, Ebstein, エプスタイン
 
【背景】 新生児期に発症する Ebstein病は、重症心不全を呈する予後不良な疾患であるが、機能的肺動脈閉鎖（
fPA）を伴う場合、その経過は多様である。今回、2018年4月～2019年 5 月に当院で、 fPAを伴う新生児
Ebstein病4例の臨床像について後方視的に検討した。【経過】＜症例1＞5か月女児。38週1日、2590gで出生。
lipo-PGE1投与開始。高度三尖弁逆流（ TR）あり。生後2か月時に肺動脈弁膜様閉鎖と修正診断。経皮的肺動脈弁
形成術により肺動脈への順行性血流出現し、 Cone手術待機中。＜症例2＞5か月女児。38週3日、2380gで出生。中
等度の TR、肺動脈弁逆流（ PR）あり。 Lipo-PGE1投与で高肺血流による心不全となり、日齢14に投与中止。動
脈管閉鎖に伴い肺動脈への順行性血流出現し、 Cone手術待機中。＜症例3＞男児。胎児水腫のため、33週
5日、2330g、緊急帝王切開で出生。著明なチアノーゼ、高度 TR、 PRあり。 lipo-PGE1及び NO投与で高肺血流に
よる心不全となり、日齢4に投与中止。日齢5に動脈管結紮術を行い、肺動脈からの順行性血流が出現。心不全持
続し、日齢14に肺動脈絞扼術と BTシャント術、日齢17に Starnes手術を行ったが、菌血症、 capillary leak持
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続により生後2か月時に死亡。＜症例4＞3か月男児。41週3日、3304gにて出生。高度 TR、軽度 PRあり。 lipo-
PGE1投与で高肺血流による心不全となり、日齢1に投与中止したが、心不全が持続。他院に転院、日齢7に Cone手
術が行われ、日齢29に退院。【考察】 fPAを伴う新生児 Ebstein病では、肺血流維持のための PGE1投与により心
不全悪化のリスクがあり、 PGE1の適応、早期の動脈管または肺動脈の結紮術の検討など、個々の経過に応じた迅
速な判断が必要であると考えられた。
 
 

母体抗 SS-A抗体による胎児心筋障害の評価における Dual-gate
Doppler法の有用性

○前野 泰樹1,2, 廣瀬 彰子2, 井上 忠2, 前田 靖人2, 高瀬 隆太2, 籠手田 雄介2, 須田 憲治2 （1.聖マリア病院
新生児科, 2.久留米大学 医学部 小児科）
Keywords: 胎児心機能, 母体抗SS-A抗体, dual-gate Doppler法
 
【背景】母体抗 SSA抗体による胎児心合併症として完全房室ブロックと心筋障害が知られているが、完全房室ブ
ロックのない心筋障害の経過については不明点が多い。【目的】 dual-gate Dopplerを使用して胎児期の経時的
な心機能の変化について調査した。【方法】単施設後方視的データ解析を行った。当院に2017年から2019年の３
年間に紹介された抗 SSA抗体陽性の母体について、胎児心エコー外来での経時的な房室伝導時間の計測時に心機
能評価を行なった。通常の Doppler法、組織 Doppler法、および Mモード法の他、 dual-gate Doppler法によ
る、 Tei index, 等容収縮時間（ ICT）、等容拡張時間（ IRT）を計測した。【結果】在胎17―36週に紹介され
た22例を対象とした。このうち15例は24週以前から観察できた。完全房室ブロックを発症した症例はなかった。
22例中１例で、在胎23週から dual-gate Doppler法にて計測した右心室 Tei indexが胎児期の正常基準である
0.55を上回り出生時まで継続した。左心室では在胎32と33週で一過性の上昇を認めたが、以後正常域に改善し
た。 Tei index 上昇時には、 ICTと IRTの双方が延長しており、収縮能と拡張能、双方の障害が示唆された。こ
れらの dual-gate Doppler法の異常値は、他の検査方法異常値が出現する前に見られた。【結語】限られた症例
での評価であるが、抗 SSA抗体による心筋障害では収縮能拡張能双方の障害が示唆された。また、これらの評価
に dual-gate Doppler法による計測が有用であった。
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デジタルオーラル | 複雑心奇形

デジタルオーラル（ II）11（ P11） 
複雑心奇形1
指定討論者:大月 審一（岡山大学病院 小児循環器科）
 

 
12歳から治療介入を開始したファロー四徴症の1例 
○伊藤 諒一1,2, 山田 祐也1,2, 鈴木 孝典1,2, 森本 美仁1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1,2, 森鼻 英治2,
河井 悟1, 安田 和志1 （1.あいち小児保健医療総合センター 循環器科, 2.あいち小児保健医療総合セ
ンター 新生児科） 
TOF typeの肺動脈低形成の症例に対する治療戦略 
○正本 雅斗, 安河内 聰, 瀧聞 浄宏, 武井 黄太, 田中 登, 沼田 隆佑, 大日方 春香, 小山 智史, 米
原 恒介, 山田 優里子 （長野県立こども病院 循環器小児科） 
純型肺動脈閉鎖症の中長期予後 
○桑原 直樹1, 寺澤 厚志1, 山本 哲也1, 田中 秀門1, 林 大地1, 後藤 浩子1, 桑原 尚志1, 川口 祐太
朗2, 渕上 泰2, 岩田 祐輔2 （1.岐阜県総合医療センター 小児医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜
県総合医療センター 小児医療センター 小児心臓外科） 
当院の総肺静脈還流異常症の術後死亡因子の検討 
○豊島 浩志1, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 齋木 宏文1, 高橋 信1, 小山 耕太郎1, 小泉 淳一2, 金 一2

（1.岩手医科大学附属病院 医学部 小児科, 2.岩手医科大学付属病院 医学部 心臓血管外科） 
乳児期早期に顕著なチアノーゼと高肺血流心不全を呈し,早期心内修復術を必
要とした総肺静脈還流異常 IV型(IIa+Ia)の1例 
○川田 典子1, 鎌田 政博1, 中川 直美1, 石口 由希子1, 森藤 祐次1, 岡本 健吾1, 久持 邦和2, 立石
篤史2 （1.広島市立広島市民病院 循環器小児科, 2.広島市立広島市民病院 心臓血管外科） 
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12歳から治療介入を開始したファロー四徴症の1例
○伊藤 諒一1,2, 山田 祐也1,2, 鈴木 孝典1,2, 森本 美仁1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1,2, 森鼻 英治2, 河井 悟1,
安田 和志1 （1.あいち小児保健医療総合センター 循環器科, 2.あいち小児保健医療総合センター 新生児科）
Keywords: 未手術, BTシャント術, 低形成左室
 
【症例】12歳男児．フィリピンで出生し，生後6ヶ月でチアノーゼを指摘され PA/VSDと診断された．費用の問題
で手術は受けず，プロプラノロールの内服のみを行っていた．両親の就労のため日本に移住し，その後治療を希
望され当センターを受診した．【診断・治療】初診時の心エコーではごく僅かな肺への順行性血流を認め severe
TOFと診断した．心カテでも LVEDV 51.3ml(59% of normal) ， RVEDV 59.8ml(66% of normal)と両心室は縮小
し，肺血流の大部分は APCAにより維持されていた．当初二心室修復は困難と考えられたが， BTシャント術を施
行し2ヶ月後には LVEDV 96.1ml(100% of normal) ， RVEDV 85.8ml(99% of normal)と両心室の容量は著明に改善
し， O2 satも90.5％まで上昇した． PA indexは215mm2/m2，肺血管抵抗値 RpIは1.16WU・ m2であった．二心室
修復を見据え，バルーン肺動脈弁形成術(BVP)および APCAに対するコイル塞栓術を行った後，初回手術から8ヶ月
後に自己肺動脈弁輪温存での心内修復術を行った．【術後経過】心内修復術後5ヶ月時の心カテでは LVEDV
159.0ml(134% of normal)， RVEDV 94.2ml(76% of Normal, EDVI 66ml/m2)， RVP/LVP比 0.50， O2 sat 96.0%で
あった．左室は拡大し LVEDPも13mmHgと高めであり，残存 APCAに対するコイル塞栓術を追加で施行した．元々は
車椅子生活であった ADLは術後半年で独歩可能なまでに改善した．【結語】12歳まで無治療の severeTOFで
あったが， BTシャント術， BVPにより中心肺動脈および左室容量の成長が得られた．急速な左室全負荷増大に対
しては内科的心不全治療に加えて APCAによるのコイル塞栓術を反復することで対処可能であった．
 
 

TOF typeの肺動脈低形成の症例に対する治療戦略
○正本 雅斗, 安河内 聰, 瀧聞 浄宏, 武井 黄太, 田中 登, 沼田 隆佑, 大日方 春香, 小山 智史, 米原 恒介,
山田 優里子 （長野県立こども病院 循環器小児科）
Keywords: 肺動脈低形成, PA index, ファロー四徴症
 
【背景】ファロー四徴症(TOF)、肺動脈閉鎖(PA)では肺動脈低形成(hypoPA)のため治療に難渋する症例がある。一
方 hypoPAでも手術、カテーテル治療により順調に肺動脈が成長する症例も認める。【目的】 hypoPA症例の長期
的予後から､肺動脈成長に寄与する因子を検討すること。【方法】当院で治療した TOF typeの症例269症例の
内、心臓カテーテル検査で計測した PA index＜100の25症例(診断時年齢3.3才、男性13例)。治療介入により得ら
れた最終的な肺動脈サイズについて治療介入時期、方法、治療前後での PA index、末梢肺動脈径、肺血流量など
の血行動態のパラメーターを比較検討。【結果】観察期間は13.8±9.0年、治療介入回数は5.5±6.4回、治療介入の
方法はバルーン拡大16例、ステント拡大9例、外科的拡大9例。25症例中には allagile症候群2例、
22q.11.2del3例、 CHARGE症候群1例を含む。12症例は PAI＞100に成長、13症例は PAI＜100で経過。14症例は
Rastelli手術に到達、6症例は pallilative Rastelli、5症例は BTshuntまでしか到達せず、5症例は経過中に死
亡。 PAI＜100の症例は PAI＞100の症例と比較し治療前の central PAの径(z score＜-5.0)、 PAI(右側)が細
く、カテーテル治療の回数が有意に多かった。治療介入時期、肺血流量等の血行動態のパラメーターには有意差
は認めず。 PAIの成長は79.3±18.4→160.6±127.2（ CI単独）、64.0±14.0→131.2±119.9（ CI→外科）、61.3±
13.9→77.7±36.0（外科→ CI）であり、 CI→外科の順番でより成長が得られた。ステントは9症例で留置、
PAIは97.6±30.6→110.2±41.2と成長した。 PAI＜100の症例では Cutting balloon、 angiosculptも使用され、
cutting balloonでは PAIの成長を認めたが angiosculptでは成長を認めない症例が多く経験の蓄積が必要であ
る。【結論】出生時の central PAの発育の乏しい TOF typeの症例では手術介入に加え積極的にステント等のカ
テーテル治療を計画していく必要がある。
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純型肺動脈閉鎖症の中長期予後
○桑原 直樹1, 寺澤 厚志1, 山本 哲也1, 田中 秀門1, 林 大地1, 後藤 浩子1, 桑原 尚志1, 川口 祐太朗2, 渕上 泰
2, 岩田 祐輔2 （1.岐阜県総合医療センター 小児医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療センター 小
児医療センター 小児心臓外科）
Keywords: 純型肺動脈弁閉鎖症, 経皮的肺動脈弁形成術, 類洞交通
 
【背景】純型肺動脈弁閉鎖症（ PA/IVS）は、新生児期より経皮的肺動脈弁形成術(PTPV)や体肺シャント術を必要
とし、2心室循環や Fontan循環を目指す疾患だが、類洞交通など突然死の原因となる合併症も知られており、そ
の中長期予後は明らかではない。【目的および方法】1997年以降当院で加療した PA/IVS患者32例(平均観察期間
9.4±9.4年、0-38.2歳)について、死因、類洞交通の有無、必要とした外科およびカテーテル治療について検討し
た。また2心室循環到達群(B群)および Fontan循環(1.5心室修復を含む)到達群(S群)について現在の体静脈圧
(CVP)、 NYHA、チアノーゼの有無、 HANP、投薬について比較検討した。【結果】32例中7例に majorな類洞交通
を認めた。新生児期に PTPVを施行した症例は11例、 PTPV無効例を含め体肺短絡術施行例は20例だった。死亡は
6例(18.8%、0-1.1歳)で突然死3例、手術関連死3例(シャント術後2例、 BDG術後1例)だった。死亡例のうち3例は
類洞交通を伴い、超未熟児1例、臍帯ヘルニア術後1例だった。 B群は11例、 S群は12例(待機3例を除く)で、外科
手術を B群0.7±0.9回、 S群3.1±0.5回(p＜0.05)施行、カテーテル治療を B群2.0±1.0回、 S群1.5±0.7回施行して
いた。 CVPは B群5.3±2.0mmHg、 S群10.5±2.2mmHg (p＜0.05)、 NYHAは B群の１例で II度(38.2歳)以外全例 I度
だった。チアノーゼは B群１例(ASD右左短絡)、 S群１例(Fenest Fontan)に認めた。 HANPは B群76.6±67.1
pg/ml、 S群23.6±67.1 pg/ml (p＜0.05)だった。 S群は全例投薬を受けていたが B群では投薬なしが7例
(63.6%)だった。【考察】 PA/IVSでは類洞交通や合併疾患などで乳児期早期の死亡率が高いが、これを乗り越え
れば中長期の生命予後は良好で、 QOLも保たれていた。2心室循環到達群は Fontan循環群に比べ少ない外科介入
回数で CVPも低く保たれ投薬のない症例も多かった。遠隔期については引き続き経過観察が必要である。
 
 

当院の総肺静脈還流異常症の術後死亡因子の検討
○豊島 浩志1, 滝沢 友里恵1, 中野 智1, 齋木 宏文1, 高橋 信1, 小山 耕太郎1, 小泉 淳一2, 金 一2 （1.岩手医科
大学附属病院 医学部 小児科, 2.岩手医科大学付属病院 医学部 心臓血管外科）
Keywords: TAPVC, PVO, 予後不良因子
 
【はじめに】総肺静脈還流異常症(TAPVC)は合併する様々な病態があり，現在も治療成績は満足できるものではな
い．当院の TAPVC症例について術後死亡の因子を検討した．【対象と方法】1997年5月から2018年12月までに当院
で手術治療を行った TAPVC 67例を診療録から後方視的に検討した．【結果】男：女 40：27，出生体重
2840g(1548-3520)，胎児診断 11例，院内出生 17例， TAPVC病型は supracardiac 30例， cardiac 8例，
infracardiac 20例， mixed 9例，心室形態は biventricle anatomy 46例， univentricle anatomy 21例で全例
heterotaxyであった．術前肺静脈狭窄（ PVO）は35例，術前の人工換気は12例， ECMO装着は2例，
intervention(stent留置)介入は3例に行った．修復術前の手術介入は10例に行い， BT shunt 6例， PA
banding(PAB) 2例， bilateral PAB 1例， Norwood 1例であった． TAPVCに対する修復術は64例に行い，手術時
の日齢は36日(0-338)，体重は ＜2000g 5例，2000-2500g 9例，＞2500g 50例， TAPVC術式は conventional
repair 56例， sutureless repair 8例，人工心肺時間 133±43min，大動脈遮断時間 60±22min， TAPVC手術例の
在院期間は40(11-253)日であった．術後 PVO再手術は14例に行い，狭窄部位は共通肺静脈腔-左房吻合部 6例，左
肺静脈 6例，右肺静脈 2例であった．全症例の hospital mortalityは13例（19%）であった． Cox比例ハザード
モデルから生存分析を行い，体重 ＜2000g(p=0.0064， HR 11.03)，術前 PVO(p=0.0054， HR 3.99)，
Heterotaxy(p=0.0032， HR 3.22)，術後 PVO(p=0.026， HR 2.20)の4項目が術後死亡と有意な相関を認め
た．【まとめ】低出生体重， univentricle anatomyの heterotaxy，術前からの PVO合併例は TAPVC症例の術後
死亡の因子となっている．
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乳児期早期に顕著なチアノーゼと高肺血流心不全を呈し,早期心内
修復術を必要とした総肺静脈還流異常 IV型(IIa+Ia)の1例

○川田 典子1, 鎌田 政博1, 中川 直美1, 石口 由希子1, 森藤 祐次1, 岡本 健吾1, 久持 邦和2, 立石 篤史2 （1.広
島市立広島市民病院 循環器小児科, 2.広島市立広島市民病院 心臓血管外科）
Keywords: 総肺静脈還流異常, チアノーゼ, 心内修復術
 
【はじめに】肺静脈閉塞を伴わない TAPVDでは，心房間交通を確保することで比較的状態が安定し，高肺血流心
不全はありながらもチアノーゼは軽度で乳児期後半まで心内修復術(ICR)を待機できることが少なくない．今
回，高肺血流心不全に加え顕著なチアノーゼを呈したために ICRを急がざるを得ない例を経験した．その病態に
ついて考察する．【症例】 GA39w15d， BW 3066gで出生． SpO2 87%のため当院へ搬送．心エコー検査で TAPVD
IV型(IIa+Ia)と診断． Iaは通常より細い左上肺静脈1本のみで右全て及び左下2/3以上の肺静脈は CSへ還流
し，病態的にはほぼ IIaであった．卵円孔に対し日齢6に BASを施行．平均肺動脈圧15mmHg．生後5-6か月時の待
機的心内修復術の方針とした．2か月時，多呼吸，チアノーゼが進行． SpO2 78%， CTR 67%，肺うっ血顕著．
CS，右心系の拡大も顕著で高肺血流は明らか，三尖弁逆流3.8m/s，57mmHgと肺高血圧の進行が見られた．心房間
交通の狭小化なし．カテーテル検査では平均 PA圧34mmHg， Qp/Qs=3.15， PO2は肺動脈90%に対し大動脈78%で
あった． CTで CSは TV近くに開口，巨大 CSのため LAが圧排されていた．2.5か月で ICR施行．9か月時のカ
テーテル検査で平均 PA圧16mmHg， PVRI=1.8と肺高血圧は改善していた．【考察】 TAPVD IIaの CSは通常通り
IVCと TVの中間に開口する場合と，後方偏移し IVC近傍に開口する場合がある． IVC近傍開口，かつ
Eustachian’ s valveがあると比較的 LAへ血流が導かれやすくチアノーゼが軽度で済む可能性があるが，本症例
では CSはむしろ TVに近く，初回カテ時にも右 PA造影の return相で LVより RVが濃く造影されており，エ
コーでも CSからの血流は殆ど TV側へ吸い込まれる様子が観察された． CS血流方向が解剖学的に規定されるため
RA内での混和が不十分で，顕著な高肺血流にもかかわらずチアノーゼが強く出た.CS開口部の位置も考慮に入れ手
術時期を決定する必要があると考えられる.
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デジタルオーラル | 複雑心奇形

デジタルオーラル（ II）12（ P12） 
複雑心奇形2
指定討論者:森 善樹（国際医療福祉大学 / 山王病院 小児科）
 

 
肺血流減少型単心室に対する体肺シャント術の治療戦略 
○寺師 英子, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器
科） 
MAPCAを合併した肺動脈閉鎖、単心室修復症例の治療成績 
○前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 浜道 裕二, 上田 知美, 矢崎 諭, 嘉川 忠博 （榊原記念病院
循環器小児科） 
Failing Glennにおける病態把握と治療選択に関する検討 
○遠藤 康裕1, 梶山 葉1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田 和幸1, 糸井 利幸1, 藤田 周平2, 本宮 久之2

, 前田 吉宣2, 板谷 慶一2, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大学 小児心
臓血管外科） 
肺動脈内隔壁作成術を施行した右心バイパス術の2症例 
○吉原 尚子1, 藤岡 泰生1, 小林 城太郎2, 土屋 恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小児科, 2.日
本赤十字社医療センター 心臓外科） 
発達した門脈-奇静脈-肝静脈結合によってチアノーゼをきたした内臓錯位症候
群の1例 
○小柳 喬幸, 妹尾 祥平, 住友 直文, 古道 一樹, 山岸 敬幸 （慶應大学 医学部 小児科） 
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肺血流減少型単心室に対する体肺シャント術の治療戦略
○寺師 英子, 倉岡 彩子, 児玉 祥彦, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器科）
Keywords: シャント, 単心室, PAI
 
【背景】肺血流減少型単心室における体肺シャントでは適切な肺血流調整に難渋することも多い。当院では体重
に合わせたサイズのセントラルシャント(CS)が多く、過大な肺血流に対しては clipを用いた調整の後にバルーン
拡張(BAP)を行う症例もある。【目的】単心室疾患に対するシャントサイズとその後の治療介入による両方向性
Glenn手術(BDG)時の肺血管の発育や房室弁逆流(AVVR)への影響について検討する。【対象と方
法】2009年～2018年に入院した肺血流減少型単心室105例のうち、初回治療として CSを施行し BDGに到達した
77例(シャント追加などの外科的介入症例は除外)を対象とし、 CS前と BDG前のカテーテル検査・ CTにおける肺
動脈断面積係数(PAI)とエコーにおける AVVRを比較した。また、 clipへの BAP症例では拡張前後の PAI・
AVVR・ SpO2を比較した。【結果】診断は右室型単心室27例・左室型単心室50例、手術時日齢は平均45.8±
29.1日、体重は3.44±0.64kgだった。シャントサイズは平均3.79±0.37mm(3mm 6例・3.5mm 24例・4mm 45例・5mm
2例)で clip使用は28例(3mm 1例・3.5mm 10例・4mm 15例・5mm 2例)でそのうち BAPを5例に施行した。体重あた
りのサイズと PAIの成長には明らかな相関はなかった(p=0.467)が、サイズが小さいほど BDG時の SpO2が有意に
低く(p=0.035)、大きいほど CS後の AVVRが増加した(p=0.0027)。 clip症例の中で BAPを行った5例においては、
BAPなしの症例よりも、カテーテル時と比較して BDG時の PAIが増大する傾向にあり(+21.0 vs -30.5 p=0.09)、
SpO2低下が有意に少なく(+1.8% vs -3.6% p=0.0006)、 BAP後の AVVRの増悪はみられなかった。【結論】単心室
循環に必要な肺血管の成長と AVVR悪化予防のために、クリップでの血流調整と計画的 BAPが有用な可能性があ
る。
 
 

MAPCAを合併した肺動脈閉鎖、単心室修復症例の治療成績
○前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 浜道 裕二, 上田 知美, 矢崎 諭, 嘉川 忠博 （榊原記念病院 循環器小児
科）
Keywords: 単心室, MAPCA, 肺動脈閉鎖
 
【背景】主要肺動脈体動脈側副血行(MAPCA)を有する単心室(SV、機能的単心室含む)、肺動脈閉鎖(PA)の治療は難
渋することも多く、またその治療成績は明らかにされていない。【目的】当院では MAPCA、 SV、 PAの症例には
積極的に体肺シャントなどで centralPA(cPA)を育てつつ、可能な範囲で Unifocalization(UF)を行い、経皮的肺
動脈形成術なども併用しながら Fontan手術を目指す方針としている。当院での治療成績を明らかにする。【対象
と方法】対象は2001年から2019年までに当院にて治療を行った、 MAPCA、 SV、 PAの患者。診療録をもとに、診
断時の MAPCAの本数、 cPAの太さ、 UFを行った年齢および、統合肺区域、 Glenn手術および Fontan手術到達時
の年齢、 PAindex、肺動脈圧などを後方視的に検討した。【結果】症例は6例（右心単心室4例、 AVSD1例、
DORV1例）。診断時の体重は平均3.1kgで cPAの径は平均2.2mmであった。初回手術は体肺シャント術(BTシャント
または centralシャント手術)のみが3例で、体肺シャント術と UFを施行したのは2例であった。 Glenn手術到達
は2例で平均年齢1.2歳、術前検査では Qp/Qs0.68、 PAindex210mm2／ m2、 PVRi2.9U・ m2、平均肺動脈圧
13mmHgで、統合肺区域は平均16区域であった。 Fontan手術到達は1例で年齢1歳7か月、術前検査では
Qp/Qs0.81、 PAindex217 mm2／ m2、 PVRi1.4U・ m2、統合肺区域は19区域だった。この症例の Glenn手術直前検
査では Qp/Qs0.81であった。経過中の全死亡数は2例で、そのうち心血管疾患に関連したものは1例で
あった。【考察】 MAPCA、 SV、 PAでは Fontan手術到達例は少なく、成績は不良であった。 Fontan症例では
Glenn症例に比較して統合肺区域数が多く、術前検査での Qp/Qsが高く、 PVRiが低かった。 Fontan到達にはより
大きな肺血管床を得るために、より多くの肺区域の UF手術の他、体肺シャントなどによる多くの肺血流の確保が
重要と考えられた。
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Failing Glennにおける病態把握と治療選択に関する検討
○遠藤 康裕1, 梶山 葉1, 河井 容子1, 中川 由美1, 池田 和幸1, 糸井 利幸1, 藤田 周平2, 本宮 久之2, 前田 吉宣
2, 板谷 慶一2, 山岸 正明2 （1.京都府立医科大学 小児科, 2.京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
Keywords: failing Glenn, Fontan手術, 複雑心奇形
 
【緒言】 Failing Glenn / Fontanの high risk因子として，肺血管抵抗の上昇や心係数の低下が指摘されてい
る．実際には房室弁逆流，体肺動脈側副血行路(APCA)・ VV shunt，薬剤の影響など様々な因子が複雑に絡み合う
ため病態の理解が困難な場合もある．今回我々は，前医にて failing Glennと診断されコントロールに難渋する
ため当院にて病態を検討し，薬剤調整の上 fenestrated TCPCに到達した症例を経験した．【症例】5歳女児．身
長102.6cm，体重14kg. 診断は両大血管右室起始，肺動脈閉鎖，両側上大静脈．両側 Glenn術後．当院初診時，酸
素投与下で SpO2 81%であった．満期出生後上記診断となり BTシャント術を経て，1歳1ヶ月に Glenn術を施
行．3ヶ月後のカテーテル検査で平均肺動脈圧(PAp) 23mmHg, 右室拡張末期圧(RVedp) 15mmHg, VV shuntと
APCAの高度な増生を認めた．5歳までの間に酸素療法、薬物治療， APCAコイル塞栓など内科的治療を施行されて
きたが，改善が得られず Glenn take downも視野に当院紹介となった．小児循環器内科医と外科医で協議を重ね
検討した結果，元来左室の拡張障害を有しており， Glenn後の BTシャント残存と ASD自然閉鎖が，左室の容量負
荷を招いて肺循環を阻害する直接的な要因となったと考えた．さらに中等度の三尖弁逆流と APCA，末梢血管拡張
薬の多剤使用と利尿剤の使用不足により心室仕事量の増大を惹起しさらに病態を悪化させていると考えた．入院
でモニタリング下に利尿剤増量，末梢血管拡張薬の減量を行ったところ，心不全症状は改善し，カテーテル検査
で PAp 12mmHg, RVedp 10mmHgまで改善した． fenestrationを加えた TCPC， ASD creation，三尖弁形成術を実
施し，手術施行後 SpO2は酸素投与下で95%まで上昇，1ヶ月後のカテーテルで PAp 15mmHg, RVedp 12mmHgで
あった．【結語】 Failing Glennの病態を把握するために多角的評価法を駆使すると共に内科外科ともに積極的
かつ慎重な議論が必須である．
 
 

肺動脈内隔壁作成術を施行した右心バイパス術の2症例
○吉原 尚子1, 藤岡 泰生1, 小林 城太郎2, 土屋 恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小児科, 2.日本赤十字社医
療センター 心臓外科）
Keywords: 肺動脈内隔壁作成術, 右心バイパス術, 肺動脈狭窄
 
【はじめに】右心バイパス手術段階において, 何らかの理由で肺動脈狭窄が存在することは稀ではなく, 肺血
流・肺血管抵抗の左右差を生じることがある. 当院にて左右差が高度であったために右心バイパス術の成立が困
難と考えられた2症例に対し肺動脈内隔壁作成術を施行し, 肺条件を整える事ができた. 【症例1】三尖弁閉鎖
Ib. 在胎35週,体重943gで出生. 右室流出路狭窄が進行し日齢23に classical BTSを造設. 1歳10ヶ月で BTS吻合
部の狭窄のため central shuntと左肺動脈形成を施行. しかし左肺動脈狭窄は高度に残存し左肺動脈は低形成な
状態が持続していたため, ３歳3ヶ月時に肺動脈内隔壁作成をし右肺に Glenn手術, 左肺へは BT shuntを造設し
た. 4歳2ヶ月時に残存する左肺動脈狭窄に対し複数回の PTAを経て, 6歳で TCPC術（ fenestrationあり）に到達
でき, 術後良好な循環が保たれている. 【症例2】 左心低形成症候群(MS・ AS). 在胎37週, 体重 2220gで出生.
低酸素療法を行い, 日齢3に両側肺動脈絞扼術を施行. 3ヶ月で Noorwood, Glenn手術を施行したが, 新大動脈弓
に左肺動脈が圧排され酸素化が保てなくなり, 右肺は Glenn循環を維持したまま肺動脈内隔壁作成をし左肺へ BT
shuntを造設した. 三尖弁逆流の悪化のため心不全治療を強化し, 5ヶ月時に大動脈吻合部狭窄に対し PTAを施行
した. この際の造影検査では左肺動脈の成長を認め8ヶ月で肺動脈内隔壁と BT shuntを take downし三尖弁形成
術を施行した. 三尖弁逆流は軽減し, 良好な Glenn循環を維持できており現在 TCPC待機中である. 【結語】末梢
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肺動脈狭窄のため, 心バイパス術到達が困難と考えられた症例に対する中間手術として肺動脈内隔壁作成術が有
効であった. しかし術後も PTAなどの治療介入を要し, 慎重に経過を見る必要がある.
 
 

発達した門脈-奇静脈-肝静脈結合によってチアノーゼをきたした
内臓錯位症候群の1例

○小柳 喬幸, 妹尾 祥平, 住友 直文, 古道 一樹, 山岸 敬幸 （慶應大学 医学部 小児科）
Keywords: 門脈, 内臓錯位症候群, 側副血行路
 
【はじめに】内臓錯位症候群におけるチアノーゼの原因として肺動静脈瘻の合併がよく知られているが, 腹部血
管の異常結合に留意することも重要である.  
【症例】7歳男児. 左側相同症. 胎児期に右室型単心室症, 下大静脈欠損・奇静脈接合, 両側上大静脈, 肺動脈狭
窄と診断された. 1歳2ヶ月時に Kawashima手術を実施され, 経皮動脈血酸素飽和度(以下 SpO2)は90%に上昇した.
手術１週間後に肺炎を契機に呼吸不全となり, 全身状態改善後も SpO2は80%から上昇しなくなった. 心臓カ
テーテル検査で上大静脈血が奇静脈を逆流して腹部に下降し, 発達した奇静脈―門脈側副血行 (Veno-Venous
Collaterals, 以下 VVC)を介して肝静脈へ流入していた. この VVCを AMPLATZER Vascular Plug (以下 AVP)で塞
栓し, 順行性の Kawashima循環に復し SpO2は88％に上昇した. 5歳時に Fontan手術に到達. 術後徐々に SpO2が
低下した. 心臓カテーテル検査では肝静脈-Fontan導管吻合部の強い狭窄と, 肝内肝静脈から心房内へ流入する大
きな VVCが確認された. 狭窄部にステント拡張術を行ったが体静脈血は導管から肝臓方向に流れ, 肺血流は低下,
VVC血流は増加し SpO2は更に低下した. VVCに AVP塞栓術を行うと順行性の導管血流が得られ, SpO2 は80%から
95%に上昇した.  
【考察】本症例では Kawashima術後および Fontan術後それぞれに強いチアノーゼを来たし, 原因は腹部血管の異
常による VVCの発達であり, 肺動静脈瘻は認められなかった. 内臓錯位症候群では本症例のように門脈―奇静脈
―肝静脈の異常結合が, 術後の静脈圧上昇を契機に発達して症候化する場合がある. 門脈と体静脈の異常な結合
だが, 先天性門脈体循環シャントとは血流の方向が逆であり, 別の病態として考える必要がある.  
【結語】内臓錯位症候群におけるチアノーゼの原因として腹部血管の異常結合を診断し, その治療として AVPに
よる塞栓術が有効だった.
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デジタルオーラル | 複雑心奇形

デジタルオーラル（ II）13（ P13） 
複雑心奇形3
指定討論者:北野 正尚（沖縄県立南部医療センター・こども医療センター小児循環器内科）
 

 
佐賀県内における新生児ＳｐＯ2スクリーニング 第1報 
○飯田 千晶1, 熊本 崇1, 峰松 伸弥1, 熊本 愛子2, 西川 小百合3, 西村 真二2, 田代 克弥4 （1.佐賀
大学 医学部 小児科, 2.佐賀県医療センター好生館 小児科, 3.NHO嬉野医療センター 小児科, 4.唐津
赤十字病院 小児科） 
自作立体心臓模型が治療戦略決定に有用であった左側大動脈弓離断 B型と右側
大動脈縮窄を合併した重複大動脈弓の1例 
○鈴木 峻1, 古賀 玲奈1, 古井 貞浩1, 横溝 亜希子1, 関 満1, 佐藤 智幸1, 片岡 功一1,2, 鵜垣 伸也3

, 吉積 功3, 河田 政明3, 山形 崇倫1 （1.自治医科大学とちぎこども医療センター 小児科, 2.自治医
科大学とちぎこども医療センター 小児手術・集中治療部, 3.自治医科大学とちぎこども医療センター
小児先天性心臓血管外科） 
心房間交通狭小化を伴う左心低形成症候群における中長期的な肺動脈圧の推移 
○白水 優光1, 漢 伸彦2, 佐川 浩一1, 石川 友一1, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 中村 真1, 小田 晋一郎3

, 中野 俊秀3 （1.福岡市立こども病院 小児循環器科, 2.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 3.福岡
市立こども病院 心臓血管外科） 
先天性心疾患に壊死性腸炎を合併した9症例の検討 
○矢野 悠介1, 林 立申1, 塩野 淳子1, 堀米 仁志2 （1.茨城県立こども病院 小児循環器科, 2.筑波大
学大学医学医療系 小児科） 
左室大動脈トンネルの臨床経過 
○蔵本 怜, 大森 紹玄, 奥主 健太郎, 東 浩二, 石井 徹子, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病
院 循環器内科） 
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佐賀県内における新生児ＳｐＯ2スクリーニング 第1報
○飯田 千晶1, 熊本 崇1, 峰松 伸弥1, 熊本 愛子2, 西川 小百合3, 西村 真二2, 田代 克弥4 （1.佐賀大学 医学部
小児科, 2.佐賀県医療センター好生館 小児科, 3.NHO嬉野医療センター 小児科, 4.唐津赤十字病院 小児科）
Keywords: 重症先天性心疾患, SPO2スクリーニング, 新生児搬送
 
【背景】本邦における重症先天性心疾患(cCHD)検出を目的とした出生後 SpO2スクリーニングの普及はまだ一般的
とはいえず、当県内でも出生後に SpO2を測定していない施設が散見され過去の検討ではショック状態で搬送され
る症例が存在していた。今回我々は佐賀県産婦人科医会と連携し、2019年4月より一次産院 SpO2スクリーニングを
開始した。【対象と方法】2019年4月から2019年12月までに、当県内の一次産院で出生した新生児に対して SpO2ス
クリーニングを実施し、当院 NICUに新生児搬送となった8例を対象とした。出生後に右上肢、日齢1・2に右下肢
での SpO2を測定し、いずれかの SpO2＜90%、右下肢 SpO2＜95%の場合は上肢も測定し上下肢差＞3%の場合をスク
リーニング陽性とした。診療録を用いて患者背景、転帰について検討した。【結果】週数39週(36-42)、出生体重
3043g(2382-3390)。 Apgar scoreは全例7点以上で新生児仮死なし。搬送日齢は日齢0が5例(63%)。3例(38%)で
cCHD(TA、 TAPVC、 TGA)と診断した。呼吸障害による人工呼吸管理例が1例存在したがショックに至った例はな
かった。他 PPHN2例、新生児感染症2例、正常新生児1例で5例を偽陽性と判断した。【考察】開始して日が浅く症
例数は少ないが、 cCHD例に対しショック前に診断でき良好な転帰をたどった。また、偽陽性症例においても
PPHNや新生児感染症など治療介入を要した症例であり、本スクリーニングが周産期異常を伴う新生児の検出も
担っていると思われた。一方で、一次産院でスクリーニングを行うにあたり手技・機器の不統一性、コストの負
担、搬送手段や時期、産院での酸素投与の是非などの問題も明らかになりつつある。より精度の高いスクリーニ
ングを行うためにも症例の蓄積と更なる検討が必要である。
 
 

自作立体心臓模型が治療戦略決定に有用であった左側大動脈弓離
断 B型と右側大動脈縮窄を合併した重複大動脈弓の1例

○鈴木 峻1, 古賀 玲奈1, 古井 貞浩1, 横溝 亜希子1, 関 満1, 佐藤 智幸1, 片岡 功一1,2, 鵜垣 伸也3, 吉積 功3,
河田 政明3, 山形 崇倫1 （1.自治医科大学とちぎこども医療センター 小児科, 2.自治医科大学とちぎこども医療
センター 小児手術・集中治療部, 3.自治医科大学とちぎこども医療センター 小児先天性心臓血管外科）
Keywords: 重複大動脈弓, 大動脈弓離断, 立体心臓模型
 
【はじめに】先天性心疾患では各種画像診断を用いて術式決定を行うが、複雑な心血管奇形においては治療方針
決定に難渋することがある。極めて稀な複合先天性心疾患症例に対し，自施設で作製した立体心臓模型を基に手
術を立案し，治療戦略を決定したので報告する。【症例】在胎36週2日、出生体重2150gの女児。日齢1に心雑音を
指摘され、スクリーニングの心エコーで small VSD、 ASDと診断された。哺乳良好で経過したが、日齢7に哺乳不
良が出現、心エコーの再検と造影 CT検査により左側大動脈弓離断 B型と右側大動脈縮窄を合併した重複大動脈
弓、 PDA、 small VSD, ASDと診断した。下行大動脈の血流は、右側大動脈弓では縮窄部を経て上行大動脈か
ら、左側大動脈弓では動脈管を介して肺動脈から供給され動脈管依存性循環と判断したが、 PDAは閉鎖傾向なく
PGE1を投与せず経過観察した。複雑な血管形態・血行動態のため患者 CTデータから ABS樹脂製立体心臓模型を自
施設で作製して治療方針を検討した。細く蛇行した右側大動脈の活用は困難で左側大動脈弓の再建術が必要と考
えられたが、上行大動脈と左側下行大動脈間の距離が長く、 retroaortic innominate veinが存在し、低体重児
であることから体重増加を図った後に手術を行う方針とした。生後1か月頃から上肢高血圧と心筋肥大が出現し、
ACE-Iやβ-blockerを内服したが進行した。 PDAも閉鎖傾向がみられ、日齢55、体重2856gで左側大動脈弓再建術と
ASD閉鎖術を行った。術後20日の造影 CT検査では、左大動脈弓再建部の狭窄はなく、右大動脈縮窄部は自然閉鎖
していた。生後4か月現在、高血圧や血圧の上下肢差はなく経過良好である。【まとめ】既報告のない左側大動脈
弓離断と右側大動脈縮窄を合併した重複大動脈弓の1例を経験した。立体心臓模型では手にとり様々な角度から心
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血管構造や位置関係を把握できるため，稀で複雑な形態を有する心疾患の治療戦略決定において極めて有用であ
る。
 
 

心房間交通狭小化を伴う左心低形成症候群における中長期的な肺
動脈圧の推移

○白水 優光1, 漢 伸彦2, 佐川 浩一1, 石川 友一1, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 中村 真1, 小田 晋一郎3, 中野 俊秀
3 （1.福岡市立こども病院 小児循環器科, 2.福岡市立こども病院 胎児循環器科, 3.福岡市立こども病院 心臓血
管外科）
Keywords: 左心低形成症候群, 卵円孔, フォンタン手術
 
【背景】左心低形成症候群(HLHS)において、心房間交通狭小化(restrictive atrial septum: RAS)を伴う症例で
は死亡率が高く、 Fontan手術(F術)到達率は低い。一方、中長期予後には差がないとの報告もある。【目的】
HLHSにおける RASの肺循環への経時的な影響を明らかにする。【方法】2008年1月から2019年12月に当院で
HLHSの診断で心臓カテーテル検査を行われた症例を後方視的に検討した。 RASを有する群(R群, n=35)と有さない
群(N群, n=93)に分類し、 Glenn術後安定期(G術)及び F術後安定期のカテーテル検査データを比較した。 RASの
明確な基準はなく、2015年以前はエコーでの心房間血流速度2m/s以上や肺静脈血流パターンが参考にされること
が多く、2015年以降は Taketazu分類 B、 Cとした。【結果】 F術到達率は R群46%、 N群56％であった。 G術後
にカテーテル検査を行ったのは R群、 N群の順に16例(46%)、52例(56%)、 F術後は13例(37%)、33例(36%)で
あった。それぞれの検査時年齢は順に3.4±1.7歳、2.2±1.4歳(p=0.01)、4.1±1.8歳、4.3±1.7歳(p=0.58)で
あった。 G術後の平均圧(mmHg)は R群、 N群の順に SVC 12.1±3.1、10.2±2.2(p=0.74)、 LPA 8.4±3.5、8.7±
3.5(p=0.77)、 RPA 8.5±2.6、6.2±3.6(p=0.01)、 F術後の平均圧(mmHg)は R群、 N群の順に SVC 12.1±
3.1、10.2±2.1(p=0.04)、 LPA 10.3±3.5、7.6±1.6(p=0.003)、 RPA 10.5±3.4、8.5±2.1(p=0.04)であった。 R群
において、胎児診断例は24例(69%)で、その有無による肺動脈圧の差はなかった。【考察】 R群の F術到達率は低
く、 F術後の肺動脈圧は高値であり、胎生期の肺血管障害の関与が考えられた。【結論】 HLHSにおいて、 RASは
F術後の肺循環にも影響する。
 
 

先天性心疾患に壊死性腸炎を合併した9症例の検討
○矢野 悠介1, 林 立申1, 塩野 淳子1, 堀米 仁志2 （1.茨城県立こども病院 小児循環器科, 2.筑波大学大学医学医
療系 小児科）
Keywords: 壊死性腸炎, 先天性心疾患, 心不全
 
【背景・目的】先天性心疾患を有する新生児は、壊死性腸炎(NEC)を発症するリスクがある。 NECは緊急手術を要
することもあり、血便などの症状を呈した場合鑑別に挙げるべき重要な疾患である。先天性心疾患を有し、壊死
性腸炎を発症した症例の臨床像について検討した。【方法】過去5年間に先天性心疾患で、 NECと診断された症例
の患者背景、臨床像を診療録から後方視的に検討した。【結果】症例は9例(男児5例)で、心疾患は両大血管右室
起始症が2例、多脾症、無脾症、三尖弁閉鎖、完全型房室中隔欠損、完全大血管転位、重度肺動脈弁狭窄、心室中
隔欠損があった。3例が肺血流動脈管依存疾患で PGE1製剤の持続静注をされていた。在胎週数37から40週(中央値
39週)、出生体重2,093から3,317g(中央値2,879g)、 NEC診断日齢1から30日(中央値8日)、 NEC発症時 SpO2 70か
ら98%(中央値93%)だった。 SpO2 70%台の2例に高度房室弁逆流が認められた。呼吸障害を呈していたものが
5例、挿管人工呼吸器管理されていたものが4例だった。6例が腹部エコーで門脈気腫や腸管壁内気腫を、また6例
は腹部レントゲンで腸管壁内気腫や腹腔内遊離ガスを指摘された。発症前に心臓カテーテルを行っていたものが
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5例（うち4例が治療）いた。3例で試験開腹および腸瘻造設を行い、うち2例は死亡した。【考察】 NECを発症し
た症例はチアノーゼ性疾患で肺血流増加が疑われるものが多く、また SpO2 70%台の2例は高度房室弁逆流を
伴っていた。カテーテルや全身麻酔など循環動態の変動が重なると NECのリスクが高くなると考えらえた。【結
論】先天性心疾患を持つ患者が血便を呈した場合、上記のリスクを踏まえて鑑別する必要がある。
 
 

左室大動脈トンネルの臨床経過
○蔵本 怜, 大森 紹玄, 奥主 健太郎, 東 浩二, 石井 徹子, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器
内科）
Keywords: Aortico-Left ventricular tunnel, AR, 冠動脈
 
【背景】大動脈左室トンネル（ Aortico-left ventricular tunnel： ALVT）は全先天性心疾患の0.1%未満と報告
されている稀な疾患である。【目的】当院で経験した ALVT3例の経過を後方視的に検討し、その臨床像を明らか
にする。【症例1】在胎26週の胎児心エコーにて心拡大、大動脈閉鎖不全（ AR）を指摘され紹介。 ALVTの診
断。胎児心不全の増悪なく経過。在胎36週5日、体重2796g、予定帝王切開。 Tunnelは右 valsalva洞の直上から
起始し、右冠尖直下の中隔に開口。日齢1でトンネル閉鎖術施行。【症例2】大動脈二尖弁、 ARの診断で経過観
察。当院紹介後心エコーにて ALVTと診断される。 CTで Tunnelの大動脈側は二尖弁の前方の交連部直上の右冠動
脈起始部近傍から起始し、左室側は前方の交連部直下の中隔に開口。13歳時の検査では心胸比49％で、心不全症
状なし。【症例3】 ASRの診断で経過観察。3歳時に心拡大で当院受診。 Tunnelは右 valsalva洞の直上から起始
し、右冠尖直下の中隔に開口。3歳時にトンネル閉鎖術施行。その後 ARが増悪し、10歳時で大動脈弁置換
術、14歳時に上行大動脈瘤に対し人工血管置換術を施行。現在外来経過観察中。全ての症例で ALVTの大動脈側の
開口部は右 valsalva洞あるいは右冠動脈近傍であり、左室側は左室中隔面に開口していた。当初全例で ARと診
断されていた。心不全の発症時期は様々であった。【結語】 tunnelの流入部、開口部の部位によらず、胎児期に
心不全を呈するものから無症状のものまで様々な経過を認めた。
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デジタルオーラル（ II）14（ P14） 
画像診断1
指定討論者:早渕 康信（徳島大学病院 小児科）
 

 
リアルタイム3DCGを用いた先天性心疾患立体構造評価 
○野木森 宜嗣1, 河合 駿2, 瀬尾 拡史3, 上田 秀明2 （1.東京大学大学院 医学系研究科 生殖・発
達・加齢医学専攻 小児科学, 2.神奈川県立こども医療センター 循環器内科, 3.株式会社サイアメン
ト） 
TCPC術前後3DCT撮影法 
○橋本 丈二 （福岡市立こども病院） 
小児における dynamic CT perfusionの有用性 
○千阪 俊行, 宮田 豊寿, 森谷 友造, 赤澤 祐介, 太田 雅明, 高田 秀実, 檜垣 高史 （愛媛大学 大
学院医学系研究科 分子機能領域 小児科学講座） 
胸郭変形/側弯症患者における腹臥位が血行動態に与える影響 
○高橋 辰徳, 安孫子 雅之, 松木 惇, 粟野 裕貴 （山形大学 医学部 小児科） 
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リアルタイム3DCGを用いた先天性心疾患立体構造評価
○野木森 宜嗣1, 河合 駿2, 瀬尾 拡史3, 上田 秀明2 （1.東京大学大学院 医学系研究科 生殖・発達・加齢医学専
攻 小児科学, 2.神奈川県立こども医療センター 循環器内科, 3.株式会社サイアメント）
Keywords: 3D, コンピュータグラフィックス, 先天性心疾患
 
【背景】先天性心疾患の立体構造を正確に把握することは、その病態理解・治療計画・予後予測において極めて
重要である。我々は主に造影 CTを元データとし、症例毎の心血管立体構造を表現した3DCGモデルを作成してリア
ルタイムな断面生成や閾値変更を可能とする環境を整えた。【目的】先天性心疾患における、3DCGモデルの有用
性を検討する。【方法】神奈川県立こども医療センターの循環器内科および心臓血管外科で診療中の患者のう
ち、主治医が適切と判断した造影 CT撮影症例について、3DCGモデルを作成し、治療前後の検討に用いた。元とな
る造影 CTは必要に応じて心電図同期を行った。使用した3DCGモデルは神奈川県立こども医療センターと株式会社
サイアメントが共同開発しているソフトウェアを使用し、 CTのデータを直接処理することでリアルタイムな視点
の変更・拡大縮小・任意の断面生成・任意の閾値設定が可能である。【結果】2020年2月時点で症例登録中である
が、既に4症例の検討を終えている。そのうち、2心室修復術の術前検討を行ったものが3例、大動脈弁下狭窄の評
価を行ったものが1例であった。いずれも三次元的な立体構造の理解に効果を発揮した。【考察】これまでも3Dプ
リンターを含め造影 CTからの3D立体構築の試みは行われているが、いずれもモデル自体や断面生成に要する時
間、奥行きの視認性やわかりやすさに課題があった。さらに特定の CT値を閾値として目的の構造を切り出してい
る場合に、目的の構造以外の情報は切り捨てられることとなっていた。今回使用した3DCGモデルはこれらの課題
を克服し、従来の方法では表現が難しかった胸郭内での各構造の位置関係や、より広範囲の構造評価を行えるよ
うになっている。【結論】3DCGモデルは先天性心疾患の立体構造把握に有用な可能性がある。
 
 

TCPC術前後3DCT撮影法
○橋本 丈二 （福岡市立こども病院）
Keywords: CT, TCPC, 造影
 
【背景・目的】 TCPC術前後の CTでは、 SVC～肺動脈と IVCを同時に評価できる画像が求められるが、動脈相で
は両大静脈を同時に描出はできず、平衡相では CT値が低くなり画像処理が困難となる。画像処理可能な造影・撮
影方法を検討したので報告する。対象は2018年12月～2019年11月までの79例、8ヶ月～16歳、5～45Kgであ
る。【方法】イオパミドール600mgI/Kgと生理食塩水(以後、生食とする)を同時に注入。混合率は体重別調整と
し、グレン術直後(肺動脈の評価を主目的とし IVCの情報は比較的重要でない時期)と TCPC術前後で異なる造影方
法とした。グレン術直後・上肢から造影時は希釈造影剤20秒・生食4秒注入・直後に撮影、下肢から造影時は希釈
造影剤30秒・生食4秒注入・直後に撮影した。 TCPC術前後では上下肢どちらからの造影でも、造影剤注入予定量
の7割を希釈しながら25秒・3割を更に希釈しながら23秒・生食4秒注入・直後に撮影した。 TCPC術後では平衡相
も撮影した。下肢から造影する時は臀部と下肢が高くなる体位とした。【結果】グレン術直後・上肢からの造影
の全ての症例で IVCは評価できなかったが、上下肢どちらからの造影でも肺動脈の評価は可能であった。 TCPC術
前・上肢からの造影では IVCの造影が不安定だったが、下肢からの造影では両大静脈は明瞭に評価でき手術計画
に役立った。 TCPC術後・上肢からの造影では左右の肺動脈が均等に造影されず評価できない症例もあったが、下
肢からの造影では IVC～導管と肝静脈の造影に不均一さはあるものの評価でき画像処理も可能であった。平衡相
は均一な造影ではあるが CT値が低く画像処理が困難であった。また、体重の増加に伴い造影が不安定になる傾向
があった。【考察】検査目的に合わせて、グレン術直後では肺動脈が、 TCPC術前後では心大血管の空間的構造の
評価が可能となった。体重増加に伴う造影の不安定さから、概ね35Kg以下の患者に対しては今回の方法で対応可
能である。
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小児における dynamic CT perfusionの有用性
○千阪 俊行, 宮田 豊寿, 森谷 友造, 赤澤 祐介, 太田 雅明, 高田 秀実, 檜垣 高史 （愛媛大学 大学院医学系
研究科 分子機能領域 小児科学講座）
Keywords: dynamic CT-perfusion, 虚血, 先天性心疾患
 
CT 灌流画像（ CT-perfusion 以後 CTP）は造影剤を急速静脈注射しながら連続的に CT撮像を行い、 CT断面上で
の吸収値の変化を解析することによって心臓の血流を定量化し虚血を評価する方法である。 我々は、14症
例、15件（平均12歳、9-16歳）の負荷ダイナミック CTPを施行した。 CTP検査は320-MDCT（ Aqulion one）を用
いて行った。施行した症例は冠動脈起始異常症が9件、冠動静脈瘻が2件、先天性心疾患（ ASDデバイス閉鎖術
後,DORV術後、 TGA術後）症例 3件、川崎病後1件であった。全例同時に CTAも施行された。このうち、11件に心
筋シンチグラフィー（ RI）検査が施行され、心臓 MRI検査3件、心臓カテーテル検査5件も同時期に施行されてい
た。これらの CTPから得られた所見と臨床症状、 RI検査、心臓 MRI検査、カテーテル検査所見を比較したとこ
ろ、1件のみ motion artifactと考えられる所見の相違があったものの臨床症状、他の検査から得られた所見、
CTA、カテーテル検査から得られた冠動脈形態から想定される虚血部位とほぼ相違なかった。また、スクリーニン
グで見つかった無症状症例、 TGA術後症例においては負荷による虚血を示唆する所見は認めなかった。 CTP-
CTAは構造異常と虚血評価が同時に行える検査方法で他の検査に比べて短時間で施行可能で解像度も良好であ
る。息止め、被爆等の考慮すべき点もあるものの小児・先天性心疾患の症例においても有用な検査方法となり得
る。
 
 

胸郭変形/側弯症患者における腹臥位が血行動態に与える影響
○高橋 辰徳, 安孫子 雅之, 松木 惇, 粟野 裕貴 （山形大学 医学部 小児科）
Keywords: 腹臥位, 胸郭変形, MRI
 
【背景】我々は以前、側弯症手術の際に急性右心不全により死亡した症例を経験した。 CTで肺塞栓は否定的で
あった。胸郭変形のため、 MPAが胸骨から胸椎に向かってまっすぐ伸びており、腹臥位により分岐部が前後に圧
排されて生じた循環不全が原因と推測された。しかし、胸郭変形/側弯症患者において、腹臥位が循環動態に与え
る影響は明らかになっていない。【目的】胸郭変形や側弯症患者の循環動態に対する腹臥位の影響を、心臓
MRIを用いて調査する。【症例1】29歳女性、{I,D,X}, mesocardia, ccTGA, DORV, PA, small LV, p-central
shunt。側弯症あり。心臓 MRIの結果を仰臥位→腹臥位の順に記載。 RVEDVi 145.2→181.4mL/m2, RVEF 41→39%,
TRRF 15→31%, RAi 54.5→96.3mL/m2。椎体の圧排による心臓変形により TRが増悪し、 RV, RAが拡大したと考え
られた。【症例2】27歳女性、 Marfan症候群、心内奇形なし。側弯症、漏斗胸あり。 IVC flow 42.3→
13.6mL/beat, LVEDVi 73.4→45.7mL/m2, RVEDVi 91.8→62.1mL/m2, RV左右径 73→90mm, CI 2.1→1.4L/min/m2。後
方偏位した胸骨と椎体に挟まれて IVC, RVが強く圧排・変形しており、 IVC flow減少と RV拡張障害が血行動態
へ悪影響を与えたと考えられた。【考察】胸郭変形/側弯症患者は症例により多彩な血行動態の異常が生じう
る。特に側弯症手術の際は長時間の腹臥位によりその影響が甚大となる恐れがあるため、腹臥位による心血管圧
排が危惧される症例では術前に仰臥位・腹臥位両方の MRIを撮影する必要性があると考えられた。また、漏斗胸
合併例では、仰臥位で可能な漏斗胸手術を側弯症手術に先行させるなどの対処が有効かもしれない。【結論】胸
郭変形/側弯症患者では、腹臥位により血行動態に大きな変動が生じる症例が存在し、注意を要する。
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デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）15（ P15） 
画像診断2
指定討論者:桃井 伸緒（福島県立医科大学医学部 小児科学講座）
 

 
術前シミュレーションのための4DCTと画像処理 診療放射線技師が協働できる
こと 
○橋本 丈二 （福岡市立こども病院） 
造影 CTが血管構造の把握に有用であった新生児の3症例 
○西田 圭吾, 藤田 修平, 畑崎 喜芳 （富山県立中央病院 小児科） 
第三世代 dual sourceコンピューター断層撮影イメージングによる先天性心疾
患の診断と治療 
○小澤 秀登1, 鍵崎 康治1, 谷本 和紀1, 中村 香絵2, 藤野 光洋2, 江原 英治2, 福井 貴之3, 真鍋 隆
夫1,3, 村上 洋介2, 西垣 恭一1 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心臓血管外科,
2.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合医療センター 中央
放射線部） 
一定の心室容積を有したが単心室修復を行った完全型房室中隔欠損症の共通房
室弁の形態について 
○野村 羊示1, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 石川 友一1, 中村 真1, 佐川 浩一1, 小田 晋一郎2, 中野 俊
秀2, 角 秀秋2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
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術前シミュレーションのための4DCTと画像処理 診療放射線技師が
協働できること

○橋本 丈二 （福岡市立こども病院）
Keywords: CT, 心内腔像, 画像処理
 
【背景】低被ばく CTと高性能画像ワークステーションを使用することで、低被ばくかつ精細な3D画像の再構成が
行える。3DCT以上の臨床的情報を持つ4DCTでは低被ばくのメリットは減少するものの、時間データを含んだ解析
も行える。術前評価として、心内構造・房室弁・動きの大きな血管等の多時相多方向からの評価が可能であ
る。【目的】術前シミュレーション向け CT撮影法・画像処理・画像提供方法の検討【方法】画像処理に適した造
影・鎮静・ CT撮影を行い、画像再構成関数・ opacity curve・ノイズ対策・配色バランス・光源の調整・画像提
供方法の検討を行った。【症例1】 Muitiple VSD 5歳 16Kg 80bpm 7mSv エコー所見から VSD閉鎖術かつ両心室修
復可能と予想されていたが、4DCTでは心室中隔に較べて欠損孔は大きくパッチ閉鎖後の心機能低下が危惧された
ため、 DKS+Glenn手術となった。術後経過は良好である。【症例2】 cAVSD 3歳 11Kg 88bpm 29mSv エコー所見か
ら cAVSD repairの可能性を判断するため、共通房室弁の形態と動きを4DCTにて評価した。共通前尖左側成分と小
さな共通後尖左側成分間にある mural leafletが分葉状であり、僧帽弁口として十分なサイズを確保できるとの
術前予想となった。実際の手術では、 AVSD repairでき、かつ左側の cleftも閉鎖可能であった。【結論】エ
コー、心臓カテーテル検査、 CT断面像に加え、精細な3D/4Dの VolumeRendering像を導入することで、より詳細
な病変評価が可能となり術式の検討にも有用であった。特に心内腔像は、心室内から大血管流出路の形態や欠損
孔の立体的配置を術前に評価し、術前のシミュレーションを行う為に欠かせない再構築画像である。医師と協働
することで、我々診療放射線技師はポストプロセッシングまで考慮した CT撮影・画像処理を通じてチーム医療に
貢献できる可能性がある。
 
 

造影 CTが血管構造の把握に有用であった新生児の3症例
○西田 圭吾, 藤田 修平, 畑崎 喜芳 （富山県立中央病院 小児科）
Keywords: 造影CT, 血管異常走行, 新生児
 
［背景］先天性心疾患の多くは経胸壁心臓超音波検査(TTE)で診断可能であるが、血管走行異常は周囲臓器・組織
により TTEでの診断に苦渋する。［症例］症例1：胎児 MRIで右肺欠損が疑われていた女児。胎盤早期剥離のため
緊急帝王切開となり在胎36週2日、出生体重2714gで出生した。日齢0、 TTEで肺動脈分岐と考えられる分岐が描出
され、両側の肺動脈ありと判断した。同部位で加速があり両側末梢性肺動脈狭窄症と診断した。日齢8に造影
CTを行ったところ、左右肺動脈と考えていた血管はいずれも左肺動脈であることが判明し、右肺動脈欠損症と診
断した。症例2：酸素化不良で新生児搬送となった在胎39週6日、出生体重2835gの男児。日齢0、 TTEで
ファロー四徴症、肺動脈閉鎖症、右側大動脈弓、動脈管開存症、主要体肺側副動脈と診断した。動脈管は蛇行し
ており TTEでの全貌描出が困難であったが、左右肺動脈の血流は保たれており動脈管により血流を受けていると
判断した。日齢4に造影 CTを行ったところ、肺動脈閉鎖症、心室中隔欠損症、大動脈肺動脈窓、左肺動脈離断
症、動脈管開存症、右側大動脈弓、主要体肺側副動脈と判明した。右肺動脈は大動脈弁バルサルバ洞から、左肺
動脈は動脈管からそれぞれ血流を受けていた。症例3：在胎38週3日、出生体重2872gの男児。呼吸障害と新生児遷
延性肺高血圧症で NICU管理となった。日齢0、 TTEで左右肺動脈分岐部から左肺動脈の起始が描出できず、左肺
動脈欠損症、または左肺動脈右肺動脈起始症が疑われた。日齢8に造影 CTを行い、左肺動脈右肺動脈起始症と診
断した。これらの症例の平均造影剤使用量は1.3mL/kg、造影 CT当日の血清クレアチニンは平均0.44mg/dL、平均
吸収線量は2.8mGyであった。［考察］ TTEによる血管走行異常の診断は術者の技術・知識に依存する点が大き
い。一方で造影 CTは客観的に血管走行異常を評価することができた。［結語］新生児の血管走行異常の診断には
造影 CTが有効である。
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第三世代 dual sourceコンピューター断層撮影イメージングによ
る先天性心疾患の診断と治療

○小澤 秀登1, 鍵崎 康治1, 谷本 和紀1, 中村 香絵2, 藤野 光洋2, 江原 英治2, 福井 貴之3, 真鍋 隆夫1,3, 村上
洋介2, 西垣 恭一1 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.大阪市立総合医療セ
ンター 小児医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合医療センター 中央放射線部）
Keywords: 画像診断, 先天性心疾患, 心内修復手術
 
背景:先天性心疾患(CHD)の診断・治療において、詳細な心内の解剖学的理解は必須である。第3世代 dual source
CT（ DSCT）は、高い空間時間的解像度を持ち、管電圧を下げることで被曝線量を減らし、かつ詳細な心内構造の
画像を作成することができる。我々は、 CHDの心内構造の評価に DSCT 3D画像を利用しており、その有用性を報
告する。 方法:造影 CT検査は、収縮期に焦点を合わせた SOMATOM Force imaging deviceにて撮影。管電圧は70
kVで、 high-speed spiral modeの turbo flash spiralで撮影、 Ziostation2を使用して3D画像を作成。2019年
以降、31例の CHDの画像を作成し手術計画に使用。年齢は6ヶ月(0ヶ月-25歳)。診断は、 VSD:9、 TF:6、
DORV:5、 ASD:3、 SV:2、 SA:1、 CAVSD:1、 TF/CAVC:1、 ccTGA:1、 TAPVC:1、及び HLHS:1。遺残病変の症例
は、 VSDの残存(症例1)、 Fontan手術後の肺静脈還流障害(症例2)、心房内 re-routing後の残存 shunt(症例3)で
あった。術前画像から得られた情報を術中所見と比較した。また、術後経過に関しても検討した。結果:被曝線量
(CTDlvol)は0.81mGy(0.51-1.63mGy)。手術死亡なし。術前計画手順の変更が必要な症例は認めず。すべての症例
で術前の画像所見と一致する心内構造が術中に観察された。 DORVの1例は、術前画像から remote type VSDと診
断し VSDの拡大を施行。残存病変の症例のうち、症例1では術前3DCT画像で詳細に残存 VSDが示され、症例2で
は、術前画像により残存心房中隔壁による心室への肺静脈血流障害が示され、手術で隔壁を切除。 症例3で
は、術前画像で心房内 patchの退縮が認められ、新たな patchで心房中隔の再構築を行った。手術後に残存病変
を示した症例はなかった。 結論:第3世代 dual source CTによる3D画像は、被曝線量を減らすことができ、心内
構造の詳細な認識に有用であった。
 
 

一定の心室容積を有したが単心室修復を行った完全型房室中隔欠
損症の共通房室弁の形態について

○野村 羊示1, 倉岡 彩子1, 兒玉 祥彦1, 石川 友一1, 中村 真1, 佐川 浩一1, 小田 晋一郎2, 中野 俊秀2, 角 秀秋
2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 完全型房室中隔欠損症, 共通房室弁, 単心室
 
【背景】完全型房室中隔欠損症(cAVSD)では、両心室のバランスや房室弁の形態で二心室修復を行うか否かが検討
されている。【目的】両心室の容積が十分だが、単心室または1+1/2修復とした cAVSDの房室弁の特徴を明らかに
する。【対象と方法】2015年1月から2019年12月までに当院で手術を行った cAVSD の症例から、単心室または
1+1/2修復の A群5例と二心室修復の B群5例の房室弁形態を検討した。心室容積は Glenn術前、二心室修復術前の
カテーテル検査または MRI の計測値で、両心室の拡張末期容積(EDV)がともに80%N以上とした。診療録より後方
視的に検討し、結果は中央値(範囲)で示した。【結果】合併奇形は A群では PLSVC3例、 severe PS1例、
polysplenia 1例、 B群では PLSVC2例、 CoA1例、 polysplenia1例だった。 BDGまたは二心室修復時の年齢は
A群3.2(0.7~4.3)歳、 B群2.5(1.0~4.5)歳だった。心室 EDV(%N)の比(LVEDV/RVEDV)は、 A群1.50(1.07~1.91)、
B群1.06(0.68~1.56)だった。術前に moderate以上の房室弁逆流は A群3例、 B群2例で見られた。房室弁短軸像で
の僧帽弁成分と弁全体の面積比による Modified atrioventricular valve indexは A群0.45(0.33~0.73), B群
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0.48(0.47~0.49)と A群でばらつきが見られた。 A群では Lateral mural leafletの低形成が3例(単一乳頭筋
1例)、房室弁の片側成分の低形成が2例だった。【結論】心室容積が十分でも単心室修復とした症例は房室弁形態
が不良なものが多かった。房室弁成分のバランスと lateral mural leafletの観察が重要と考えられた。
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デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）16（ P16） 
画像診断3
指定討論者:瀧聞 浄宏（長野県立こども病院 循環器小児科）
 

 
心臓 MRIによる multiple ASDの評価 
○大山 伸雄, 山口 英貴, 長岡 孝太, 清水 武, 樽井 俊, 柿本 久子, 籏 義仁, 藤井 隆成, 宮原 義
典, 石野 幸三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 
4D flow MRIが血行動態把握の一助になった5症例 
○中井 亮佑, 稲毛 章郎, 前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 浜道 裕二, 上田 知実, 矢崎 諭, 嘉川
忠博 （榊原記念病院 小児循環器科） 
総合病院での心臓 MRIへの小児循環器医の関わり 
○野崎 良寛1, 矢野 悠介1, 嶋 侑里子1, 石踊 巧1, 村上 卓1, 高橋 実穂1, 川松 直人2, 町野 智子2,
石津 智子2, 堀米 仁志1 （1.筑波大学 医学医療系 小児科, 2.筑波大学 医学医療系 循環器内科） 
動的 MRリンパ管造影所見に基づく乳糜心嚢液の治療計画 
○佐藤 慶介1, 陳 又豪1, 真田 和哉1, 石垣 瑞彦1, 芳本 潤1, 金 成海1, 満下 紀恵1, 新居 正基1, 田
中 靖彦1, 山本 真由2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.帝京大学医学部 放射線科学講座） 
ファロー四徴症術後の肺動脈弁逆流率は左室短軸像拡張期短径長径比から推定
可能である 
○岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 増谷 聡1, 先崎 秀明2 （1.埼玉医科大学総合医療センター総合周産期母子
医療センター小児循環器部門, 2.北里大学病院小児科） 
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心臓 MRIによる multiple ASDの評価
○大山 伸雄, 山口 英貴, 長岡 孝太, 清水 武, 樽井 俊, 柿本 久子, 籏 義仁, 藤井 隆成, 宮原 義典, 石野 幸
三, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Keywords: Cardiac Magnetic Resonance, Multiple ASD, Phase Contrast MRI
 
【背景】2D心臓超音波ではしばしば multiple ASD(m-ASD)の評価が困難な場合がある．心臓 MRI(CMR)の位相コン
トラスト法(PC法)は血流を捉えることで欠損孔のサイズや形態を描出することが可能である． CMRによる m-
ASDの形態評価についての報告はない． CMRによる評価が経皮的心房中隔欠損症閉鎖術に有用であった m-ASDにつ
いて報告する．【目的】 PC法で m-ASDの形態評価をし CMRの有用性を評価すること．【方法】 PC法の en face
viewより欠損孔の形態評価を行い，デバイス留置をシミュレーションし，閉鎖術時の経食道心臓超音波(TEE)と比
較した．【結果】59歳女性， ASDを指摘され経皮的心房中隔欠損症閉鎖術の適応を判断するため CMRの方針と
なった． ASDは大小二つの欠損孔があり，それぞれの欠損孔の大きさは主孔23 x 18mm，副孔5 x 4mmで
あった．各 ASD間は7mmの距離があった． Balanced SSFP cineの評価では aortic rimは乏しく bald aortaと判
断した．欠損孔の円周より推測した主孔の balloon size径(BSD)は22mmであった．これらの結果より，主孔に
24mm以上のデバイスを留置する必要があると判断した． ASOは waistと LA discの差が7mm， FFIIは7.5mmで，主
孔と副孔が7mm離れているため，一つのデバイスでは副孔までカバーできないと推測，大小二つのデバイスを用い
て閉鎖可能と判断した．閉鎖時の TEEの評価は主孔25 x 18mm，副孔4 x 4mm，各 ASD間は7mm，主孔の BSDは
25mmであった．副孔に FFII 6mmを留置，それを挟み込むように主孔に FFII 30mmを留置した．【考察】 PC法を
用いた ASDの形態評価は有用であり，これまでも報告してきた(2019小児循環器学会，2020JPIC)． m-ASDについ
ても評価可能であった．円周から求めた BSDは実際の BSDより小さく計測された．実際の BSDは副孔を潰して広
がり大きくなると考えられた．【結語】 m-ASDにおいて CMRは形態評価に有用であるが円周から求める BSDは
under estimateになる可能性があり注意が必要である．
 
 

4D flow MRIが血行動態把握の一助になった5症例
○中井 亮佑, 稲毛 章郎, 前田 佳真, 小林 匠, 吉敷 香菜子, 浜道 裕二, 上田 知実, 矢崎 諭, 嘉川 忠博 （榊
原記念病院 小児循環器科）
Keywords: 4D flow MRI, 先天性心疾患, 循環動態
 
【背景】近年先天性心疾患における血行動態の把握のため4D flow MRIの使用が増えている。当院で4D flow
MRIが血行動態の把握に役立った5症例を報告する。【症例1】 TOF,PV absence。4歳時に右室流出路再建、16歳時
に RV-PA conduit size upを施行。術前のカテーテル検査中に肺出血のため人工呼吸器管理となった既往あ
り。19歳時に行った MRIで RVから LPAに流れた flowが折り返して RPAへ流れる所見を認め、左血管抵抗が高い
ことが推察された。【症例2】無脾症,SLV,CA,CAVV,TAPVC(Ia)。1歳8ヶ月時に TCPCを施行。2歳4ヶ月時に行った
MRIにて TCPC conduitの flowは LSVCから P Aへ吹き込む flowに負け、 LPAにのみ流れる所見を認めた。 RPAへ
は LSVCの血流が流れ、将来右 PAVFが生じる可能性が示唆された。【症例3】無脾
症,DORV,PA,ASD,TAPVR(Ib)。1歳7ヶ月時に f-TCPCを施行、6歳時にチアノーゼが進行したため精査を行い、側副
血管の塞栓を行うも効果は乏しかった。 MRIにて TCPC conduitの flowは fenestrationを通じ心房へ逃げ、
Glennの flowも PAへ流れず conduitから心房へ流れる所見を認め、肺血管床の問題が示唆された。【症例4】多
脾症,DORV,PA,hypo RV。4歳時に TCPS with hepatic inclusionを施行。23歳時に喀血あり、カテーテル検査で左
PAVFが判明した。造影で TCPS conduitの血流は P Aに流れていたが、26歳時に行った MRIでは TCPS conduitか
らの血流は hemiazygos veinの血流に負け、 PAへ流れる血流が減少していることがわかった。【症例5】多脾
症,DORV,PA,hemiazygos connection。10歳時に TCPS with hepatic inclusionを施行。造影剤アレルギーあり頻
回のカテーテル検査は困難であった。緩徐にチアノーゼが進行し、33歳時に行った MRIで hepatic veinの血流は
lateral tunnelの leakから心房へ流れ、原因が PAVFである可能性が示唆された。【考察】4D flow MRIは血行動
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態の把握の参考となり、今後の治療方針決定にも有用である。
 
 

総合病院での心臓 MRIへの小児循環器医の関わり
○野崎 良寛1, 矢野 悠介1, 嶋 侑里子1, 石踊 巧1, 村上 卓1, 高橋 実穂1, 川松 直人2, 町野 智子2, 石津 智子2

, 堀米 仁志1 （1.筑波大学 医学医療系 小児科, 2.筑波大学 医学医療系 循環器内科）
Keywords: 心臓MRI, 成人先天性心疾患, 検査体制
 
【背景・目的】心臓イメージングの中でも心臓 MR(CMR)は単に形態評価のみならず、心筋性状、血行動態評価に
も有用なモダリティである。血行動態評価は十分に理解して撮影に望む必要があり、当院では2016年度より小児
循環器医が同席して撮影し、機能解析は小児循環器医が実施するという検査体制にした。成人先天性心疾患診療
も行う総合病院である当院での CMR撮影の実績を検証し課題を抽出する。【方法】2016年4月から2020年1月まで
に、小児循環器医が関わった CMR実施例について診療録から後方視的に、年齢、性別、適応疾患、 CMR結果など
を抽出した。【結果】379件の CMRのうち、虚血性心疾患や成人心筋症を除く184件に小児循環器医が関与してい
た。血行動態解析を要する先天性疾患や弁膜症が175件（159症例）とほとんどを占めており、小児の心筋症
（5件）、心室細動生存者（3件）、川崎病遠隔期（1件）は少数であった。患者年齢の中央値は25.9歳[IQR 20.5-
41.1歳]と15歳未満は9件のみであった。先天性心疾患術後症例が79例、術前例が39例、体心室右室が12例、単心
室循環が9例、弁膜症が15例であった。すべての症例が当院で初めて心臓 MRIを受けていた。ファロー四徴症
(60例)では右室 EDViが150mL/m2超が9例(平均37.0±14.7歳)で、150mL/m2未満（27.4±10.8歳）と比較して肺動脈逆
流分画(47±18.9% vs 30±13.8%)が大きかった。【考察】当院では鎮静を自科で行わねばならず、長時間の鎮静を
要す心臓 MRIは若年例ではほとんど実施できていなかった。ファロー四徴症の術後でも多くの患者が小児期無症
状のため精査に回っていない状況が推察された。一方、 CMRで著明な右室拡大が初めて明らかになった例もあ
る。肺動脈弁逆流は右室拡大のリスクと知られているが、理想的な評価タイミングは確立していない。【結
語】長期予後が改善した現在、ライフステージを考慮した介入が必要であり、適切な評価ストラテジーの構築が
望まれる。
 
 

動的 MRリンパ管造影所見に基づく乳糜心嚢液の治療計画
○佐藤 慶介1, 陳 又豪1, 真田 和哉1, 石垣 瑞彦1, 芳本 潤1, 金 成海1, 満下 紀恵1, 新居 正基1, 田中 靖彦1,
山本 真由2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.帝京大学医学部 放射線科学講座）
Keywords: chylopericardium, dynamic contrast-enhanced magnetic resonance lymphangiography, groin
lymph node puncture
 
【背景】乳糜漏出性疾患の治療において，従来の脂肪制限食などの保存療法だけでなく，胸管塞栓術などの積極
的治療法が選択肢に挙がるようになった。積極的治療法を選択するにあたり，漏出部位の同定が重要であり，近
年動的 MRリンパ管造影（ DCMRL）の有用性が注目されている。【症例】7歳8か月男児，反復性細菌性髄膜炎の経
過中に心嚢液の貯留が指摘された。増悪に際し心嚢ドレナージを行ったところ，乳糜心嚢液と判明した。保存的
治療を行ったものの反応が乏しく，積極的治療法を計画すべくリンパ管シンチグラフィを施行した。しかし，漏
出部位の同定がはっきりせず， DCMRLを計画した。全身麻酔を導入し，エコーガイド下に鼠径リンパ節穿刺を
行ったうえで撮影を開始した。機種は PHILIPS社 Ingenia 1.5Tを使用し，2倍希釈のガドブトロールを穿刺部位
より緩徐に注入し20秒ごとに eTHRIVEで撮影を行った。結果として静脈角左下方からの漏出が判明した。
DCMRL所見に基づき，油性ヨード造影剤（リピオドール）による漏出部位の塞栓を行った。塞栓後，乳糜は減少傾
向となった。【まとめ】 DCMRLは鼠径部のリンパ節穿刺を要するものの，リンパ管シンチグラフィと比べ空間分
解能が良好であった。また，被爆がないこと，右左短絡を有する症例において利用可能であることなども，メ
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リットとしてあげられる。今後，本手法により胸管塞栓術などの積極的治療の計画をより具体的に構築できる可
能性があるものと考えた。
 
 

ファロー四徴症術後の肺動脈弁逆流率は左室短軸像拡張期短径長
径比から推定可能である

○岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 増谷 聡1, 先崎 秀明2 （1.埼玉医科大学総合医療センター総合周産期母子医療セン
ター小児循環器部門, 2.北里大学病院小児科）
Keywords: ファロー四徴症, 肺動脈弁逆流率, MRI
 
【背景】ファロー四徴症(ToF)術後では、肺動脈弁逆流（ PR)による右室拡大が問題となる。高度な右室拡大
は、心室中隔を左室へ圧排し、左室ジオメトリに影響を及ぼす。 ToF術後遠隔期 PRは進行性で、適時の肺動脈弁
置換術が必要だが、その適応決定に必要な MRIは頻回評価には適さない。肺動脈弁逆流率（ PRRF）が、左室ジオ
メトリによって評価可能であるという仮説を検証する。 
【方法】対象は、 ToF術後32名（年齢19.3±12.0歳）。 MRIにて左室短軸像を撮影し、断面積が最も大きくなるス
ライスにおける左室拡張期の短径(S)と長径(L)の比(S/L比)を計測した。同時に MRIから PRRF(%)と右室及び左室
拡張末期容積(RVEDVi・ LVEDVi)を求めた。 S, L, S/L比と、 PRRF, RVEDVi, LVEDViの関連を検討した。高度
PRは PRRF＞=30%とし、その検出能は ROC曲線解析を用いて検討した。 
【結果】 PRRFは24.9±14.3%、 RVEDViは142.7±38.5ml/m2、 LVEDViは86.3±13.5ml/m2、 Sは41.5±6.0mm、 Lは
58.9±7.3mm、 S/L比は0.71±0.08であった。 Sと PRRFに有意な負の相関を認めた（ p＝0.035, r＝0.37）。既報
と同様、 RVEDViと PRRFは有意に正相関（ p＜0.001, r＝0.56）した。左室圧排を反映する S/L比は、 PRRFと有
意に正相関した（ p＝0.014, r＝0.43）。高度 PR（ PRRF＞＝30%）の検出は、 S/L比0.69以下で感度0.70、特異
度0.64であった。 
【結語】 S/L比は PRRFと関連し、 S/L比は PRRFの推定に有用な可能性がある。 S/L比は心エコーにより計測可
能であり、次に心臓超音波検査による S/L比と MRIの PRRFの関係を検討したい。
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デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）17（ P17） 
画像診断4
指定討論者:岡本 吉生（香川県立中央病院 小児科）
 

 
成人先天性心疾患患者の心臓 MRI検査における心筋性状評価 遅延造影と T1
mappingとの差異をどう解釈するか 
○麻生 健太郎1, 中野 茉莉恵1, 桜井 研三1, 水野 将徳1, 小徳 暁生2, 藤川 あつ子2 （1.聖マリアン
ナ医科大学 小児科, 2.聖マリアンナ医科大学 放射線科） 
心臓 MRIで経過が観察できた心筋炎の1例 
○谷為 乃扶子1, 鎌田 政博2, 中川 直美2, 石口 由希子2, 森藤 祐次2, 川田 典子2, 岡本 健吾2, 土橋
智弥2 （1.広島市立広島市民病院 放射線科, 2.広島市立広島市民病院 循環器小児科） 
小児先天性心疾患における上大静脈/下大静脈血流比の年齢変化― MRI-
QFlowによる検討 
○伊藤 翼1, 粟津原 信一1, 安河内 聰2, 武井 黄太2, 沼田 隆佑2 （1.長野県立こども病院 放射線技術
科, 2.長野県立こども病院 循環器小児科） 
冠動脈瘻の評価における320列 CTの使用経験 
○堀口 泰典1, 鈴木 淳子2 （1.国際医療福祉大学 熱海病院 小児科, 2.東京逓信病院 小児科） 
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成人先天性心疾患患者の心臓 MRI検査における心筋性状評価 遅延
造影と T1 mappingとの差異をどう解釈するか

○麻生 健太郎1, 中野 茉莉恵1, 桜井 研三1, 水野 将徳1, 小徳 暁生2, 藤川 あつ子2 （1.聖マリアンナ医科大学
小児科, 2.聖マリアンナ医科大学 放射線科）
Keywords: 遅延造影, T1 mapping, 成人先天性心疾患
 
【背景】成人先天性心疾患(ACHD)患者の心臓 MRI検査（ CMR）での遅延造影（ LE）、 T1 mapping(T1M)はともに
心筋の性状評価が可能な撮像法として広く認知されているが、結果に差異が生じ解釈に齟齬が生じる場合があ
る。【目的】 CMRで LEと T1Mで心筋性状評価の結果に差異が生じた要因を検討する。【対象・方法】 CMRで
LEと T1Mを同一検査内に行った ACHD患者7名を対象とした。撮像機器： Canon Vantage GalanTM 3T遅延造影はガ
ドビスト®0.1ml/kg注入を使用。投与10分後に LE撮像、 T1Mは modified Look-Locker inversion recovery法で
撮像した。【結果】7例中3症例に LEと T1Mの結果に差異が生じていた。症例1: 27歳女性、ファロー四徴症術
後。 LE陽性となった部位はなかったが T1Mでは両心室壁で軽度の上昇があり軽微な線維化が疑われた。 LE撮像
の際の呼吸により差異が生じたと考えられた。症例2 : 41歳男性、両大血管右室起始症、 Glenn術後 両心室壁に
びまん性の LE陽性所見、 T1値上昇を認めたが一致する部分は少なかった。腹水、胸骨ワイヤーによるアーチ
ファクトが差異の原因と考えられた。症例3: 36歳女性、多脾症候群、房室中隔欠損症、総肺静脈還流異常症、肺
高血圧 LEは心室壁に不均一な陽性所見認め、 T1値も軽度上昇していたが不一致となる部分も多かった。呼吸止
めが十分にできないために生じたアーチファクトにより差異が生じたと考えられた。【考案】 LE, T1Mともに心
筋性状評価に有用な検査であるがアーチファクトなどの影響を受けやすい。解釈には注意を要する。
 
 

心臓 MRIで経過が観察できた心筋炎の1例
○谷為 乃扶子1, 鎌田 政博2, 中川 直美2, 石口 由希子2, 森藤 祐次2, 川田 典子2, 岡本 健吾2, 土橋 智弥2

（1.広島市立広島市民病院 放射線科, 2.広島市立広島市民病院 循環器小児科）
Keywords: 急性心筋炎, 心臓MRI, T1 mapping
 
【背景】心筋炎の診断の gold standardは心筋生検であるが，病変の採取が不確実で，侵襲性が高い．心臓
MRIは，形態，壁運動，浮腫や線維化などの心筋性状や血流を多角的に評価でき，心筋炎の診断や病勢把握に有用
な非侵襲的検査である．急性心筋炎の心臓 MRI診断の推奨基準として Lake Louise Criteriaが2009年に作成さ
れ，2018年に定量評価を取り入れた2018 Lake Louise Criteriaに改訂された．【目的】発症時，回復期，再発時
に心臓 MRIを撮像できた心筋炎症例を経験したので，若干の文献的考察とともに報告する．【症例】12歳男
児，生来健康．2週間前に咽頭痛があった．発症当日，夕食後に前胸部痛が出現．心電図の ST上昇，トロポニン
Tおよび CKMBの上昇を認め，急性心筋炎として加療され，１ヵ月半後に退院した．発症５ヵ月後に前胸部痛が出
現し，再発を認めた．発症17日目，２ヵ月後の回復期，再発時に MRI検査を施行した．【結果】 Cine MRIでは左
室壁運動低下がみられた． Black blood T2強調像では，撮像時期で高信号域が変化した．造影 MRIでは，心外膜
側主体に早期濃染および遅延濃染がみられた． T1 mappingでは， native T1， ECVとも高値を示した．本症例は
Lake Louise Criteriaの診断基準を満たしていた．【考察】 T2強調像で変化した高信号域は，活動性炎症の変化
を捉えているものと考えられた． T2強調像で高信号の心内膜側では早期濃染が指摘できなかったが，アーチ
ファクトもあり，評価困難であった．遅延濃染は心外膜側に認められ，3回の撮像で変化がないことから，初回罹
患時の病巣の壊死，線維化をみていると考えられた． T1強調像での定性評価は困難であったが， T1 mappingで
は高値が計測され，定量評価が有用であった．
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小児先天性心疾患における上大静脈/下大静脈血流比の年齢変化―
MRI-QFlowによる検討

○伊藤 翼1, 粟津原 信一1, 安河内 聰2, 武井 黄太2, 沼田 隆佑2 （1.長野県立こども病院 放射線技術科, 2.長野
県立こども病院 循環器小児科）
Keywords: 上大静脈/下大静脈比, MRI, CHD
 
【背景】小児先天性心疾患（ CHD）症例において、発達に伴う血流分布の変化の理解は、その血行動態の評価を
する上で非常に重要である。【目的】 MRIの Phase contrast法（ QFlow）を用いて、 CHD症例において上大静脈
と下大静脈血流比(QSVC/QIVC)が年齢とともにどのように変化するかについて検討すること【対象】2014年から
2019年までに CHDで MRI-QFlowにより血流定量解析を行った61例の内、 Q flowで上行大動脈と主肺動脈の血流量
の明らかな差がある11例を除外した50例（0歳2カ月～42歳：中央値14.9歳、体表面積：0.19m2～2.31m2：中央値
1.44m2）を対象とした。疾患は術前短絡症例9例、二心室修復術後症例38例、 Fontan循環症例3例である。【方
法】通常の CHDフォローアップ時の MRI検査で QFlow（ Phase contrast法）を用いて任意の部位の血流量を測定
した(上大静脈(QSVC)、下大静脈(QIVC)、上行大動脈(QAAO)、主肺動脈(QMPA)。測定値は体表面積で補正し年齢変化を
求めた。下大静脈を測定していない症例に関しては、推定下大静脈血流量として QAAo-Qsvcを用いた。【結果】全症
例の上大静脈/下大静脈血流比は（0.31―1.76 ：中央値0.84）であった。上大静脈の血流量は経年的に減少する
傾向があり(r=-0.13, p=0.38)、下大静脈の血流量は経年的に有意に増加した(r=0.44, p＜0.01*)ため、上大静脈
/下大静脈血流比は経年的に有意に減少した(r=-0.55, p＜0.01*)。 【まとめ】 CHD症例では、上大静脈/下大静
脈血流比は経年的に減少した。体の発育に伴う頭身比の変化が一因であると考えられるが、カテーテル検査等で
の血行動態把握時には年齢による血流比に留意して解釈する事が必要である。
 
 

冠動脈瘻の評価における320列 CTの使用経験
○堀口 泰典1, 鈴木 淳子2 （1.国際医療福祉大学 熱海病院 小児科, 2.東京逓信病院 小児科）
Keywords: 冠動脈瘻, ３２０列CTスキャナー, non-helical scan 
 
（目的）心エコー図検査で主肺動脈(mPA)へ拡張期に流入する血流を認め冠動脈瘻を疑った1例に320列 CTを用い
て精査を行う機会を得た。その経験を報告する。（方法）症例： CT検査時11歳3か月の男児。左前胸部の突出変
形の精査のため紹介された。聴診上、心音正常、心雑音は認めなかった。心エコー図では mPAへ左側壁より拡張
期に流入する血流を認め冠動脈瘻と診断した。流入部径は1mm前後であった。左冠動脈主幹部3.9mmφ、前下行枝
(LAD)2.8mmφ、右冠動脈(RCA)2.6mmφと正常範囲内。最大流速は LAD26.5cm/s、 RCA segment4 17.1cm/sで左右い
ずれの枝が瘻に続くのか判断できなかった。胸部 XPでは心胸郭比41.9％肺血管陰影は正常範囲内であった。安静
時十二誘導心電図では明かな異常所見は認めなかったが、トレッドミル負荷心電図で V1 V2で ST低下を認め
た。このため320列 CTを用いて精査した。 CT：装置は Canon Aquillion ONE ViSION FIRST EDITION を用い
た。単純撮影の後、末梢静脈より造影剤（イオパミロン300）34mlを2.6ml/sで投与しつつ bolus tracking法で
320列 non-helical scanを行った。呼吸停止が不完全であったため心電図編集を行い単心拍での３ D画像再構築
を行った。なお、被ばく線量は2.5ミリシーベルトであった。（結果）心エコー図で捉えたｍ PAへの血流は
LAD第1中隔枝付近から分枝する血管を通ることが明瞭に評価できた。（考案）本法は呼吸停止が不十分であった
にもかかわらず内径1mm前後の冠動脈瘻の明瞭な３ D画像が得られ詳細な観察が可能であった。被ばく線量も通常
生活者の1年間の自然被ばく線量と同等で、多くはなかった。（結論）本法は1mmφでうねった冠動脈瘻などの血管
病変の評価に有用である。
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画像診断5
指定討論者:武内 崇（和歌山県立医科大学）
 

 
心エコーの左室径 Z scoreを用いた肺体血流比の予測に関する検討 
○住友 直文1,2, 古道 一樹1, 前田 潤2, 三浦 大2, 山岸 敬幸1 （1.慶應義塾大学病院 小児科, 2.東京
都立小児総合医療センター 循環器科） 
経皮的心房中隔閉鎖術前後における三尖弁輪の3D形態変化ー3Dエコー法による
評価 
○岩渕 恭子1, 齊川 祐子1, 安河内 聰2, 瀧聞 浄宏2, 武井 黄太2 （1.長野県立こども病院 エコーセン
ター, 2.長野県立こども病院 循環器小児科） 
3D経胸壁エコーを用いた小児における右心室容積の検討 
○奥主 健太郎, 蔵本 怜, 大森 紹玄, 石井 徹子, 東 浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病
院） 
Contrast echocardiographyを用いて動静脈血の mixingを定性的に評価する-
複合型先天性心疾患に対する肺動脈絞扼術を適切に行えるか- 
○百木 恒太1, 星野 健司1, 河内 貞貴1, 鈴木 詩央1, 西岡 真樹子1, 吉田 賢司1, 太田 健1, 野村 耕
司2, 黄 義浩2, 濱屋 和泉2, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医
療センター 心臓血管外科） 
グレン・フォンタン循環の単心室患者における BNP値と心室ストレインの関連 
○小澤 由衣, 林 泰佑, 高見澤 幸一, 小川 陽介, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 小野 博, 賀藤 均 （国立
成育医療研究センター 器官病態系内科部 循環器科） 
遠隔期における経皮的心房中隔欠損閉鎖術後の左房機能―施行時年齢の影響― 
○齊川 祐子1,3, 安河内 聰1,2, 瀧聞 浄宏2, 武井 黄太2, 田中 登2, 沼田 隆佑2, 小山 智史2, 米原 恒
介2, 大日方 春香2, 正本 雅斗2, 岩渕 恭子1,3 （1.長野県立こども病院 エコーセンター, 2.長野県立
こども病院 循環器小児科, 3.長野県立こども病院 臨床検査科） 
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心エコーの左室径 Z scoreを用いた肺体血流比の予測に関する検
討

○住友 直文1,2, 古道 一樹1, 前田 潤2, 三浦 大2, 山岸 敬幸1 （1.慶應義塾大学病院 小児科, 2.東京都立小児総
合医療センター 循環器科）
Keywords: Zスコア, 左室容量負荷, 肺体血流比
 
【背景】左右短絡疾患における左室容量負荷の程度と，経胸壁心臓超音波(TTE)で計測される左室径 Z
score(LVZ)の関連性について，過去に十分な検討は行われていない．【目的】左右短絡疾患における左室容量負
荷と LVZの関連性を明らかにする．【方法】当院および関連施設において，2015年1月から2019年12月の間に術前
心臓カテーテル検査(CC)を受けた心室中隔欠損症52名および動脈管開存症23名の合計75名(男35名，女40名，年齢
中央値1.9歳)を対象として，診療情報を後方視的に収集した． M-mode法による左室拡張末期径，収縮末期径
(LVIDd， LVIDs)の Z score(Zd， Zs)，ドプラ法で推定される肺体血流比(eQp/Qs)と， CCで計測された肺体血流
比(cQp/Qs)の相関性を統計的に解析した．染色体異常，早産低出生体重児，成長障害(体重＜-2SD)，中等度以上
の弁逆流，他の先天性心疾患合併例は除外した．【結果】 Zd， Zs， eQp/Qsと cQp/Qs の間には，それぞれ相関
が見られた(ピアソンの相関係数 Zd: 0.63， Zs: 0.58， eQp/Qs: 0.62)．重症肺高血圧(sevPH; 右室圧/左室圧
比≧7割もしくは平均肺動脈圧≧40mmHg)の5例を除外すると，相関傾向は強くなった(Zd: 0.70， Zs: 0.59，
eQp/Qs: 0.66)．相関の強かった Zdを変数として， cQp/Qs≧1.5を予測する ROC曲線を作成すると，
AUC＝0.876，カットオフ値 Zd＝1.76 (感度68.8%，特異度88.4%)であった． sevPHを除いた症例について重回帰
分析を行い， Zdを用いた回帰式より cQp/Qs予測値を求めると，実際の cQp/Qsと強い相関を示した(相関係
数＝0.72)．【結語】 Zdは左室容量負荷を正確に反映しており，高い精度で cQp/Qsを予測することが可能であ
る．
 
 

経皮的心房中隔閉鎖術前後における三尖弁輪の3D形態変化ー3Dエ
コー法による評価

○岩渕 恭子1, 齊川 祐子1, 安河内 聰2, 瀧聞 浄宏2, 武井 黄太2 （1.長野県立こども病院 エコーセンター, 2.長
野県立こども病院 循環器小児科）
Keywords: 三尖弁輪, 3Dエコー, ASD
 
【目的】３ Dエコーを用いて、心房中隔欠損（２次孔型）に対する Device closure前後での三尖弁 の３ D形態
変化について検討すること。  
【対象】対象は9例（弁尖の解析は6例）。年齢中央値７才、体重22.5kg。平均肺体血流比（ Qp/Qs）は1.７で、
ASDの最 大欠損口のサイズは平均11.3mm、使用した閉鎖栓のサイズは平均13.8mm、閉鎖栓/欠損口 は平均1.22で
あった。  
【方法】使用装置は、 iE33/EPIQ(PhillipsMS)と X5-1と X7-2probe。閉鎖前と閉鎖術後６カ月で３ Dエ コー法
により心尖部四腔断面像から左室の３ D full volume dataを４または６心拍で取り込み保存。解 析は Tom-
Tecの MV assessment 2.3を用いて三尖弁輪の３ D計測を行った。また QLAB（ Software version10.7）を用いて
三弁尖の面積の計測を行った。計測項目は、前後 径（ AP）、側方径（ AL）、 Sphericity index（
AP/AL）、3Dによる弁輪周囲長（ AC）、弁輪面積（ AA）。前尖（ A）・後尖（ P）・中隔尖（ S）の面積率。 
【結果】 Device closure前後で、収縮末期の時相において、 APは-8.3±6.9％・ ALは-8.4％±7.2・ SIは0.2±
5.4％・ ACは-6.5±7.1％・ AAは-15.3±10.9％であった。三尖弁の面積率は、術前は A:P:S=0.47:0.30:0.23 術後
は A:P:S=0.42:0.29:0.29となった。 
【考察・結語】以前の検討で、経皮的心房中隔欠損閉鎖術後、僧帽弁通過血流の増加にともない、術前の楕円形
からより円形に近い形となって 正常の僧帽弁輪形態に近くなるように増加していたが、今回の検討では、三尖弁
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輪の弁輪の形態は円形のまま縮小していた。弁尖の面積率の変化から、弁尖の縮小に伴い主に前尖が縮小してい
た。
 
 

3D経胸壁エコーを用いた小児における右心室容積の検討
○奥主 健太郎, 蔵本 怜, 大森 紹玄, 石井 徹子, 東 浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院）
Keywords: 右心室容積, 3D, 血管造影
 
【背景】右心室はその解剖学的な複雑さのため、2次元の経胸壁心エコーで簡便に容積を算出することは難し
い。近年3D経胸壁エコーでの右心室容積測定が普及しつつあるため、従来の血管造影による右心室容積との関連
性を検討し報告する。【対象】2019年9月から2020年1月までにカテーテル検査を行った ASDの9例
（3歳～17歳、中央値6.1歳）。有意な僧帽弁逆流、三尖弁逆流なし。【方法】血管造影:右心室造影の正面・側面
像をトレースし Graham法にて angio-RVEDV, angio-RVESV(ml)を測定し中澤らの報告に基づき体表面積で補正し
%Nを得た。3Dエコー:使用機器 GE Vivid E95、プローブ4Vc-D、解析ソフト EchoPAC、解析プロトコル4D Auto
RVQ（ apical 4 chamber viewから生成された3D画像の内膜を Semiautomaticにトレース）を用いて3D-RVEDV,
3D-RVESV(ml)を測定し、血管造影結果の正常回帰式を用いて体表面積で補正し%Nを得た。解析はすべて同一の検
者にて行い、相関分析と Bland-Altman分析を用いた。【結果】右心室容積は造影結果から angio-RVEDV
118%N～240%N(中央値170%N)であった。3D-RVEDVと angio-RVEDVは相関係数 R=0.90(p=0.001)、3D-RVESVと
angio-RVESVは相関係数 R=0.79(p=0.011)、3D-RVEDV%Nと angio-RVEDV%Nは相関係数 R=0.82(p=0.007)といずれも
相関を認めた。【結語】小児領域においても3D経胸壁心エコーによる右心室容量解析は有用であることが示唆さ
れた。
 
 

Contrast echocardiographyを用いて動静脈血の mixingを定性的
に評価する-複合型先天性心疾患に対する肺動脈絞扼術を適切に行
えるか-

○百木 恒太1, 星野 健司1, 河内 貞貴1, 鈴木 詩央1, 西岡 真樹子1, 吉田 賢司1, 太田 健1, 野村 耕司2, 黄 義浩
2, 濱屋 和泉2, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 心臓血管外
科）
Keywords: contrast echocardiography , Pulmonary Artery Banding), mixing
 
【背景】複合型先天性心疾患(CCHD: complex types of congenital heart disease)では、酸素飽和度(SpO2)は動
脈血と静脈血の mixingの程度や肺血流量に依存する。完全大血管転位症では心房間 mixingが酸素化維持に重要
であるが、 CCHDでは mixingの評価が難解である場合がある。肺動脈絞扼術(PAB:Pulmonary Artery
Banding)は、高肺血流に対して肺血流の制御を目的として実施する一方、肺血流減少により低酸素血症をきたす
場合がある。【目的】 CCHDに対して contrast echocardiography (CE)を実施することで、動静脈血の mixingを
定性的に評価し、 PABを適切に行えるかについて検討する。【対象と方法】2017年4月-2020年1月までに、高肺血
流の制御を目的として PABを行った CCHDのうち、 mixingの懸念から PAB術前後に CEを実施した3症例について
後方視的に検討した。末梢点滴からの micro bubble（静脈血を反映）と左心房からの negative jet（動脈血を
反映）を経胸壁心エコーで描出し、大動脈と肺動脈への分布を定性的に評価する。【結果】基礎心疾患は、症例
1、3が左室性単心室、両側房室弁左室挿入、症例3が房室交差。症例1、2では PAB後に肺血流低下のため低酸素血
症をきたした。 CEでは症例1、2では micro bubbleが大動脈へ、 negative jetが肺動脈へ流れていることから心
房間での mixingが必要であると判断し BAS後に再度 PABを行った。症例3では micro bubbleが大動脈と肺動脈へ
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均等に流れており PAB前の BAS不要と判断、 PAB可能であった。その後に徐々に SpO2下がり BAS施行したが
SpO2上昇はなかった。初回 PABの日齢は症例1/2/3で15/18/8(日)、 PAB流速2.5/1.9/3.5(m/s)、 BAS日齢は
15/27/43(日)、 re PAB日齢は42/31/-(日)、 BAS前後の SpO2 73→86/73→88/76→75(%)、 BAS前後の心房間
2.2→7.3/2.5→8.8/3.9→6.9mm。【結語】 CEは CCHDに対して心房間 mixingの定性的な評価を行うことで、
PAB前の BASの必要性を低侵襲かつ簡便に判断できる。
 
 

グレン・フォンタン循環の単心室患者における BNP値と心室スト
レインの関連

○小澤 由衣, 林 泰佑, 高見澤 幸一, 小川 陽介, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 小野 博, 賀藤 均 （国立成育医療研
究センター 器官病態系内科部 循環器科）
Keywords: フォンタン, ストレイン, BNP
 
【はじめに】 
フォンタン循環患者では BNP値と心不全症状には関連があるとされているが、心室収縮低下の早期検出に有用か
どうかは不明である。ストレイン計測は心室の形態に依存しない指標であり、心エコーによる体心室右室の機能
評価法として、有用性が示されている。 
【目的】 
グレン循環およびフォンタン循環の単心室患者における BNP値と心室ストレインの相関を調べ、 BNP値が軽微な
心室収縮低下を検出できるかどうかを明らかにすること。 
【方法】 
2018年12月～2019年12月に心エコー検査と BNP測定を行った、主要な心室が右室である単心室の患者14例を対象
とした。基礎疾患は、左心低形成症候群4例、右室型単心室8例、不均衡型房室中隔欠損症2例。12例がフォンタン
手術に到達し、2例はフォンタン手術待機中であった。心エコーでは、心尖部四腔断面に相当する断面像を用いて
右心室の長軸方向ストレイン(GLS)を、心基部短軸断面に相当する断面像を用いて右心室の円周方向ストレイン
(GCS)を計測し、対数化した BNP値との相関を調べた。ストレインは絶対値で表示した。 
【結果】 
評価時の患者年齢は中央値7.7 (2.1～16.3) 歳、 BNPは中央値17.7 (2.4～1257.7) pg/mLであった。 GLSは中央
値17.1% (6.8%～22.8%)で、 BNP値と有意な相関を示した (r=0.60, p＜0.05)。 GCSは中央値12.6%
(4.5%～19.4%)で、 BNP値とは有意な相関を示さなかった (r=0.46, p=0.1)。 BNPが100pg/mL以上の2例は NYHA分
類3度であった。 BNPが100 pg/mL未満の12例に限って解析すると、 GLS、 GCSのいずれも BNP値とは有意な相関
を示さなかった。 
【考察】 
主要な心室が右室である単心室のグレン循環およびフォンタン循環患者では、 BNP値の高度上昇は長軸方向の心
室収縮低下を反映する。 BNP値が100 pg/mL未満の場合、 BNP値は心室収縮能とは相関がない。グレン循環や
フォンタン循環患者の体心室右室の収縮低下を早期に検出する指標としては、 BNP値は不適切である。
 
 

遠隔期における経皮的心房中隔欠損閉鎖術後の左房機能―施行時
年齢の影響―

○齊川 祐子1,3, 安河内 聰1,2, 瀧聞 浄宏2, 武井 黄太2, 田中 登2, 沼田 隆佑2, 小山 智史2, 米原 恒介2, 大日方
春香2, 正本 雅斗2, 岩渕 恭子1,3 （1.長野県立こども病院 エコーセンター, 2.長野県立こども病院 循環器小児
科, 3.長野県立こども病院 臨床検査科）
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Keywords: Atrial septal defect, Device closure, LA function
 
【目的】 
2次孔型心房中隔欠損に対する経皮的心房中隔欠損閉鎖術（ ASO）術後遠隔期における左房機能に施行時年齢が与
える影響について，３ Dエコーを用いて検討すること． 
【対象】 
ASO後観察期間が3年以上の，施行時年齢７才以下の小児 13名（平均6.5歳）と40歳以上の成人7名（平均
53歳）．小児コントロールとして，正常心構造（ Normal）10名（エコー時年齢平均12歳）． 
【方法】 
使用装置は ARTIDA (Cannon MS)．心尖部四腔断面から4心拍加算で左房の3D Volume dataを取得し，解析ソフト
（ UltraExtend)を用いて左房の体表面積当たりの3D volume (LAVI)と伸展性（ Dis), さらに Reservoir strain
(ε;R), Conduit strain (ε;CD), Contractile strain (ε;CT)を計測した．心機能の指標は同時に記録された
データから，心エコー図学会等の指針に従って計測した．統計処理は，多群間比較を Kruskal-Wallis検定，対応
のある2群間比較を Wilcoxon符号付順位和検定を用いて有意差を求めた． 
【結果】 
1. 小児・成人例共に遠隔期に左室容積は拡大し， LVEFに変化はなかった．  
2.遠隔期の最小 LAVIは小児例では正常であったが，成人例で拡大していた（ p=0.077）． Disは小児例では正常
であったが，成人例は低下していた（ p=0.02）． 
3.ε;Rは，小児例で閉鎖前は正常と差がなかったが，閉鎖後に正常より低下していた(p=0.033)．成人例はより低
下傾向であった（ p=0.064）．ε;CTは閉鎖後小児例，成人例で差がみられなかったが，閉鎖前後で低下傾向で
あった（ P=0.055）． ε;CDは閉鎖後小児例では正常より低下傾向（ p=0.071）となるが，成人例はさらに低下し
ていた（ p=0.017）． 
【結論】 
Device閉鎖により小児，成人共にε;R, ε;CＤは低下するが，成人では左房容積の拡大，左房の伸展性低
下，ε;CDの低下がより大きく，正常に復しないために経皮的心房中隔欠損閉鎖術は若年のうちに施行すること
が，術後の左房機能の保持には重要であると考えられる．
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デジタルオーラル | 画像診断

デジタルオーラル（ II）19（ P19） 
画像診断6
指定討論者:髙橋 健（順天堂大学 小児科学講座）
 

 
小児での心臓用半導体 SPECT装置(D-SPECT)と従来アンガー型 SPECT装置によ
る99mTc心筋血流 SPECTの左室容量の心血管造影との比較検討 
○田中 秀門1, 山本 哲也1, 寺澤 厚志1, 後藤 浩子1, 桑原 直樹1, 桑原 尚志1, 川口 祐太朗2, 渕上
泰2, 岩田 祐輔2, 太田 三恵子3, 小川 知博3 （1.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜
県総合医療センター 小児心臓外科, 3.岐阜県総合医療センター 中央放射線部） 
SSFPラジアルスキャンによる先天性心疾患に対する非造影血管撮像の有用性 
○稲毛 章郎1, 水野 直和2, 吉敷 香菜子1, 中井 亮佑1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 浜道 裕二1, 上田 知
実1, 矢崎 諭1, 嘉川 忠博1 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 放射線科） 
新しく開発した紫外線硬化式インクジェット3Dプリンターを用いた心臓レプリ
カによる希少剖検心臓のアーカイブ化の試み 
○白石 公1, 黒嵜 健一1, 帆足 孝也1, 市川 肇1, 稲井 慶2, 杉山 央2, 山岸 正明3 （1.国立循環器病
研究センター, 2.東京女子医科大学, 3.京都府立医科大学） 
カテーテル検査における小児マイクロ経食道エコープローブの有用性 
○石井 徹子, 東 浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器科） 
人工イクラとスライムを用いたエコーガイド下リンパ節穿刺トレーニング
キットの開発 
○佐藤 慶介, 陳 又豪, 真田 和哉, 石垣 瑞彦, 芳本 潤, 金 成海, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖
彦 （静岡県立こども病院 循環器科） 
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小児での心臓用半導体 SPECT装置(D-SPECT)と従来アンガー型
SPECT装置による99mTc心筋血流 SPECTの左室容量の心血管造影と
の比較検討

○田中 秀門1, 山本 哲也1, 寺澤 厚志1, 後藤 浩子1, 桑原 直樹1, 桑原 尚志1, 川口 祐太朗2, 渕上 泰2, 岩田 祐
輔2, 太田 三恵子3, 小川 知博3 （1.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科, 2.岐阜県総合医療センター 小児
心臓外科, 3.岐阜県総合医療センター 中央放射線部）
Keywords: 半導体SPECT, D-SPECT, 左室容量
 
【背景】2010年11月より半導体検出器を採用した心臓用 SPECT装置が国内で販売となった。半導体 SPECTは従来
のアンガー型検出器に比べ短時間かつ高感度での測定が可能となっている。一方で小児での使用報告は現時点で
は少ない現状がある。【目的】小児における半導体 SPECT(D-SPECT)での99mTc心筋血流 SPECTの検査における左
室容積評価の妥当性を評価する。【対象・方法】当院で2018年8月から2020年1月までに99mTc心筋血流 SPECTを実
施し、かつ検査1年以内に心血管造影検査を行った２心室循環の15歳以下の症例。アンガー型(Bright View X)、
D-SPECTでの LVEDV, LVESV, LVEFを心血管造影検査での LVEDV, LVESV, LVEFと比較した。半導体型、アンガー型
ともに解析は QGSを用いた。【結果】対象症例：13症例(川崎病９例、冠動静脈瘻3例、左冠動脈肺動脈起始
1例)、平均年齢：9±2歳、 SPECT検査時体重：29.2±9.2kg。撮像時間は同量核種投与にて半導体型の方が有意に短
かった。心血管造影(C)EDVに対する半導体型(D)の回帰式は C=0.71D+0.11(R2=0.86, p＜0.001), アンガー型(A)は
C=0.56A(R2=0.76, p＜0.001)+12.20, ESVは C=0.45D-3.47(R2=0.68, p＜0.001), C=0.54A+0.14(R2=0.67, p＜
0.001), EFは C=0.16D+74.17(R2=0.01, p=0.7), C=0.09A+67.04(R2=0.01, p=0.9)であった。【結論】半導体型は
アンガー型と共に小児の LVEDV測定において良好な相関を得た。一方でアンガー型では small heartの ESVを過
小評価しやすいとの既存の報告があるが、半導体型も同様の結果となった。半導体 SPECTはアンガー型に比べ同
量核種であれば短時間で撮影できる利点もあり、症例の蓄積により正確に評価可能な体格などのカットオフの算
出が望まれる。
 
 

SSFPラジアルスキャンによる先天性心疾患に対する非造影血管撮
像の有用性

○稲毛 章郎1, 水野 直和2, 吉敷 香菜子1, 中井 亮佑1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 浜道 裕二1, 上田 知実1, 矢崎 諭
1, 嘉川 忠博1 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 放射線科）
Keywords: non-contrast-enhanced angiography, radial SSFP, Fontan circulation
 
Introduction: With the improvement of the performance of the MRI apparatus, it has become possible to
perform various non-contrast-enhanced blood vessel imagings. In recent years, it has become possible
to perform imaging under free-breathing using radial sampling without ECG gating. This time, we
report the usefulness in congenital heart disease by steady state free precession (SSFP) using radial
sampling. 
Objective and Methods: Siemens MAGNETON Sola 1.5T was introduced to our institute from April 2019,
and radial SSFP was imaged for 85 patients, and its usefulness for cardiac morphologic evaluation is
verified. 
Results: Mean age was 24.7+/-9.6 years. The radial SSFP was possible to especially clearly delineate
the venous blood vessels such as the superior vena cava, inferior vena cava and pulmonary veins,
which were difficult to delineate using conventional non-contrast imaging. In addition, maximum
intensity projection and multi-planar reconstruction, and volume rendering technique were also
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possible after imaging, and were useful when conducting case studies and patient explanations.
Although inter-tissue contrast was high, it was susceptible to flow artifacts due to turbulence such
as accelerated blood flow and where multiple blood vessels intersect.  
Conclusions: Non-enhanced radial SSFP was able to image blood vessels with mixed arteries and veins,
such as Fontan circulation and after Glenn operation in congenital heart disease. However, there are
also occasion where it is necessary to rely on contrast imaging for delineating details.
 
 

新しく開発した紫外線硬化式インクジェット3Dプリンターを用い
た心臓レプリカによる希少剖検心臓のアーカイブ化の試み

○白石 公1, 黒嵜 健一1, 帆足 孝也1, 市川 肇1, 稲井 慶2, 杉山 央2, 山岸 正明3 （1.国立循環器病研究セン
ター, 2.東京女子医科大学, 3.京都府立医科大学）
Keywords: 3D printing, autopsied heart, archive
 
[背景]先天性心疾患の解剖学的診断および外科手術には、心臓大血管の複雑な立体構造の正確な理解が不可欠で
ある。この点において過去の剖検心臓標本は貴重な教材として長年にわたり重要な役割を果たしてきた。しかし
繰り返し教材として使用されることで、近年劣化が免れない状況にある。今回、これまで我々が培ってきた心臓
レプリカ作成技術の第2世代となるウェットタイプの心臓レプリカを用いて、過去の希少剖検心臓標本のアーカイ
ブ化の試みを行った。[対象と方法]対象は東京女子医科大学が保管する剖検心９例。診断は、 straddling MVを
伴う DORV２例、 Taussig-Bing型 DORV１例、 TGA with PS１例、完全型 AVSD１例、不完全型 AVSD１例、 TOF１
例、 VSD１例、 ASD１例である。年齢は生後10ヶ月から30歳。工業用 CT(METROTOM 800)で３次元画像を撮影した
後、 STL画像処理を行い、必要に応じて医師が補完補正した後、紫外線硬化式インクジェット3Dプリンタを用い
て造形した。研究は東京女子医科大学倫理審査の承認により実施した。[結果]乳児から成人症例に至るまで、診
断に必要な解剖学的構造は良好に再現された。レプリカは親水性のアクリル樹脂から成り、心臓に近い触感を伴
い、切開と縫合が可能であった。乳頭筋および心室の肉柱は正確に再現された。弁尖や腱索は年長児以降では再
現可能であったが、乳児例では薄く細かい組織をすべて再現することはできなかった。[結論] 今後も撮影方
法、画像処理方法、3Dプリンティング技術において改善の必要があるものの、新たに開発した紫外線硬化式イン
クジェット3Dプリンタを用いた心臓レプリカの作成は、貴重な剖検心のアーカイブ化に大きく役立ち、標本展示
による劣化を回避するとともに、同時に多数造形することで、若手医師への教育材料として大きく発展する可能
性が示唆された。（本研究は(株)クロスエフェクト、(株)SCREENホールディングス、(株)共栄社化学の協力を得
た。）
 
 

カテーテル検査における小児マイクロ経食道エコープローブの有
用性

○石井 徹子, 東 浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器科）
Keywords: マイクロ経食道エコープローブ, カテーテル検査、治療, 小児
 
【背景 目的】近年、成人領域で局所麻酔下カテーテル治療のガイドとして、マイクロ経食道エコープローブの有
用性が報告されている。一方、小児では術中評価としての有用性の報告は多数あるものの、マイクロ経食道エ
コープローブを併用したカテーテル検査、治療の報告は少ない。当院のカテーテル室でマイクロ経食道エコープ
ローブを用いた症例を検討し、有用性を考察する。【対象】2019年11月より現在まで、当院でマイクロマイクロ
経食道エコープローブを併用し、カテーテル検査、治療を行なった7例。使用機器エコープローブは GEヘルスケ
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アのマルチプレーンタイプ10T-Dプローブ、先端径7.6mmを使用。エコー機器は VividE95を用いた。方法年齢、マ
イクロ経食道エコープローブ使用目的、プローブ挿入時間、人工呼吸器の使用の有無、合併症の有無を検討し
た。【結果】年齢は2ヶ月から16歳（中央値４歳）であった。使用目的としては、形態評価目的が5例（ ASD治療
前の rim評価４例、逆流を伴う共通房室弁１例）、治療中のガイドとして用いたものが３例（大動脈弁狭窄症に
対する経皮的バルーン大動脈弁拡大術１例、開窓 Fontan術後の開窓拡大１例、 Norwood術後の右室肺動脈導管拡
大の1例）であった。形態評価の5例の挿入時間は15分から20分程度であった。１例は挿管全身麻酔下のカテーテ
ルであったが、４例は静脈麻酔下に仰臥位のまま検査可能であった。治療の３例では挿入時間は2-3時間で
あった。2例は挿管全身麻酔下のカテーテルであったが、6歳15.5kgの開窓 Fontan術後の開窓拡大１例では静脈麻
酔下に約二時間検査可能であった。挿入操作は全員で容易であり、合併症はなかった。【結語】マイクロ経食道
エコープローブを用いることにより、人工呼吸管理を用いなくとも数分から数時間の径食道エコー検査が可能と
なった。小児のカテーテル検査、治療における有用な診断手段となりうると考えられる。
 
 

人工イクラとスライムを用いたエコーガイド下リンパ節穿刺ト
レーニングキットの開発

○佐藤 慶介, 陳 又豪, 真田 和哉, 石垣 瑞彦, 芳本 潤, 金 成海, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦 （静岡県
立こども病院 循環器科）
Keywords: エコーガイド下リンパ節穿刺, トレーニングキット, リンパ漏出
 
【背景】乳糜胸，鋳型肺炎，蛋白漏出性胃腸症などリンパ漏出が関連する疾患に対し，リンパ管造影などによる
診断やリンパ管塞栓術などの治療の普及が進みつつある。これらの手技のなかでエコーガイド下リンパ節穿刺が
必要となるが，実際の臨床においては穿刺機会が少なく，トレーニングは困難である。このため，実際の穿刺に
近いトレーニングキットが必要となるが，トレーニングを反復して行うためには安価かつ自作可能であることが
望ましい。そのなかで，人工イクラと玩具用スライムとを用い，トレーニングキットを作成することができるの
ではないかと考えた。【目的】人工イクラと玩具用スライムとを用いて作成したエコーガイド下リンパ節穿刺ト
レーニングキットが，実際の手技に即しているかどうかを検証すること。【方法】容器のなかに筋を模した粘土
を敷き，人工イクラ（アルギン酸ナトリウム水溶液を乳酸カルシウム水溶液に滴下し作成したもの）を入れ，玩
具用スライム（ポリビニルアルコール入り洗濯のりと水とを1:1で混合し飽和ホウ砂溶液で皮下組織の硬さに調整
したもの）を流し込みトレーニングキットを作成した。アルギン酸ナトリウム水溶液を水のみ，水に少量の植物
油を混入し撹拌したものを使用し，エコーで確認することにより，鼠径リンパ節のエコー輝度に近いかどうかの
検討を行った。さらに，実際のエコーガイド下リンパ節穿刺に近いものであるかどうかを比較した。【結果】ア
ルギン酸ナトリウム水溶液の水に少量の植物油を混入し撹拌したもののほうが，水のみに比べエコー画像が実際
の鼠径リンパ節のエコー輝度に近かった。さらに，穿刺時のリンパ節の硬さと人工イクラの硬さは近いもので
あった。【まとめ】人工イクラと玩具用スライムとを用いて作成したエコーガイド下リンパ節穿刺トレーニング
キットは，安価かつ自作可能であり，さらに実際の手技にも即している。
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心臓血管機能
指定討論者:犬塚 亮（東京大学 小児科）
 

 
高圧右室が Fontan術後の体心室左室に及ぼす影響 
○米原 恒介1, 安河内 聰1, 正本 雅斗1, 大日方 春香1, 小山 智史1, 沼田 隆佑1, 田中 登1, 武井 黄
太1, 瀧聞 浄宏1, 鹿田 文昭2, 竹内 敬昌2 （1.長野県立こども病院 循環器小児科, 2.長野県立こど
も病院 心臓血管外科） 
2D-FT-MRIによる TCPC術後遠隔期における心機能 -SLV, SRVとの比較- 
○田中 登, 安河内 聰, 沼田 隆佑, 米原 恒介, 大日方 春香, 小山 智史, 武井 黄太, 瀧聞 浄宏
（長野県立こども病院 循環器小児科） 
極低出生体重である不当軽量児における左冠動脈血流量の検討 
○横山 岳彦, 犬飼 幸子 （名古屋第二赤十字病院 小児科） 
心臓超音波検査による小児心移植後の心臓同種移植血管症に伴う心機能低下の
早期検出の試み 
○重光 幸栄1,2, Urschel Simon1, 高橋 健2, Beigh Mirza1, Harake Danielle1, Silmi Amal1, Moray
Amol1, Lin Lily1, Alami Laroussi Nassiba1, Colen Timothy1, Khoo Nee1 （1.Division of
Pediatric Cardiology, Department of Pediatrics, Stollery Children's Hospital, University of
Alberta, Alberta, Canada, 2.順天堂大学小児科） 
層別ストレイン解析を用いた小児から若年成人までの炎症性腸疾患患者の左室
機能評価 
○秋谷 梓, 高橋 健, 秋本 智史, 細野 優, 井福 真由美, 磯 武史, 矢崎 香奈, 神保 圭佑, 工藤 孝
広, 大塚 宜一, 清水 俊明 （順天堂大学 小児科） 
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高圧右室が Fontan術後の体心室左室に及ぼす影響
○米原 恒介1, 安河内 聰1, 正本 雅斗1, 大日方 春香1, 小山 智史1, 沼田 隆佑1, 田中 登1, 武井 黄太1, 瀧聞 浄
宏1, 鹿田 文昭2, 竹内 敬昌2 （1.長野県立こども病院 循環器小児科, 2.長野県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: Fontan術後, 心機能, スペックル
 
【背景】純型肺動脈閉鎖（ PAIVS）や重症肺動脈弁狭窄（ cPS）症例が Fontan手術まで到達したとき、低形成右
室が高圧の状態で残存する場合がある。 Fontan術後遠隔期において、高圧右室が主心室である左室の収縮拡張に
及ぼす影響については十分知られていない。 
【目的】高圧右室が体心室左室の収縮拡張に及ぼす影響について、心エコー・カテーテル・ MRI等を使用して明
らかにすること。 
【方法】対象は2020年1月現在の時点で critical PSまたは PAIVSの Fontan術後のうち高圧右室を有する症例8例
(A群)(平均年齢13.5才、観察期間10.3年)。コントロール群は等圧右室を有する三尖弁閉鎖（ TA）の Fontan術後
６症例(B群) (平均年齢18.3才、観察期間15.1年)。 計測項目は Fontan術後の遠隔期の心エコーにより E/E’,
GLS, Segmental LS, strain rate, GCS､ torsionを求め、 MRIで LVEDVI, LVESVI, Qs, LVEF、心カテーテルで
Qs, Rp, CVP, LAP, LVEF, LVEDVを求めた。 心エコーで計測した Segmental Longitudinal Strainは左室を6つの
Segmentに分割して評価した。両群の比較には Mann-Whitney U testを使用した。 
【結果】 SLSのうち中隔側の2segmentでは、 A群 vsB群が-6.3±4.9 vs -15.6±2.4(p=0.015)、-12.8±3.8 vs -20±
3.1(p=0.014)と A群の方が有意に低下していた。 GLS strain rateについては，拡張早期で1.2±0.33 vs 2.2±
0.87(p=0.029)と， A群で有意に低下していた．そのほかの torsionを含む心エコー指標およびカテーテル・
MRI指標では A群と B群間で有意差はなかった。 
【考察】 Fontan術後遠隔期においては、高圧右室は体心室左室の心室中隔の局所的な systolic strainと拡張早
期の strain rateは低下させるが、体心室左室の全体の収縮拡張機能には大きな影響を与えていなかった。  
【結語】高圧右室があっても、 Fontan術後遠隔期の体心室全体の左室機能は維持される。
 
 

2D-FT-MRIによる TCPC術後遠隔期における心機能 -SLV, SRVとの
比較-

○田中 登, 安河内 聰, 沼田 隆佑, 米原 恒介, 大日方 春香, 小山 智史, 武井 黄太, 瀧聞 浄宏 （長野県立こ
ども病院 循環器小児科）
Keywords: TCPC術後, 心機能, ストレイン
 
【背景】 TCPC術後遠隔期の心機能低下は予後を左右するため、正確な評価が必要であるが、心エコーは echo
windowの制約が多く、さらに複雑な心室形態のため評価が検者の主観となりやすい。一方、 MRIは windowの制約
を受けず、低侵襲で正確な心機能評価を可能とする。【目的】 TCPC術後遠隔期における心機能について、2
dimensional feature tracking MRI (2D-FT-MRI)を用いて評価し、 LV dominant(SLV)と RV dominant(SRV)とを
比較した。【対象と方法】対象は TCPCに到達した症例のうち、2D-FT-MRI(Philips社 Multiva 1.5T、解析ソフ
ト: TomTec)による解析が可能であった29症例 (SLV 13例: 年齢18±4.7歳, TCPC術後13±4.7年、 SRV 16例(うち
HLHS 7例): 年齢16±4.5歳, TCPC術後12±3.4年)。 Off-lineで GLS, GLSRs, GCS, GCSRs, EF, C.I.を求め
た。【結果】 GLS, GLSRs, GCS, GCSRs, EF, C.I.いずれも有意差は認められなかった。(SLV: GLS -16.2±4.0%,
GLSRs -0.7±0.2%, GCS -26±8.0%, GLSRs -1.1±0.4%, EF 55±8.1%, C.I 2.5±0.6%、 SRV: GLS -17.9±4.8%, GLSRs
-0.8±0.4%, GCS -23±5.9%, GLSRs -1.0±0.2%, EF 55±6.6%, C.I 3.0±0.4%) SLV, SRVともに GCS/GLSは高値であ
り(SLV: 1.7±0.5, SRV: 1.4±0.5)、 GLSに比べ GCSの方が EFと良好な相関関係を示した。【考察】 TCPC術後
17年以内において、体心室の違いによるストレイン, EF, C.I.に有意差は認められなかった。 TCPC術後遠隔期に
おいて、 GCS, GCSRsがより正確な心機能を反映している可能性が考えられた。【結語】 GCS, GCSRsは SLV,
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SRVにおける TCPC術後遠隔期の心機能評価において重要である。
 
 

極低出生体重である不当軽量児における左冠動脈血流量の検討
○横山 岳彦, 犬飼 幸子 （名古屋第二赤十字病院 小児科）
Keywords: small for date, left anterior decsending coronary, very low birth weight infant
 
【始めに】 small for date infant（ SFD）は胎内環境により胎内での左室負荷のため出生後は、左心機能が良
好であることを我々は報告してきた。 SFDでの左心機能の特徴は冠動脈血流にも影響を与えているのではないか
と考えられる。そこで今回我々は、極低出生体重児(VLBWI)の左冠動脈血流量を測定し、 SFDと Appropriate for
date infant (AFD)の間で比較検討したので報告する。【対象】2012年10月から当院 NICUに入院した極低出生体
重児で AFD(A群 11例)と SFD(S群 8例)とを比較検討した。【方法】 Philips 社の IE33により左室三次元画像を
収集し、 off lineにて QLABOを使用し biplane法で左室心筋重量(LVmass)を計算した。 M mode法により左室収
縮末期壁応力(WS)を計算。また、左冠動脈下行枝(LAD)の血流量をパルスドプラー法により記録した。拡張期の冠
動脈血流の時間積分値と LADの断面積から一心拍あたりの血流量を計算し、4心拍平均したものを左冠動脈下行枝
血流量(LADf)とした。 LADfを心拍数で積算し(LADF)、 LVmassで除した左室心筋重量あたりの左冠動脈血流量
(LADF/LVmass)を計算した。以上の測定を生後12時間、24時間、48時間、96時間の4回経時的に記録した。【結
果】 LADFおよび LADF/LVmassは A群と S群の群間では観測時間中有意差を認めなかった。生後12時間での
LADF/LVmassと WSと相関関係が A群では認められたが S群では認められなかった。【結語】 SFD児は胎内での左
室負荷から出生後に開放され収縮能は良好であった。 SFD児と AFD児の間に心筋重量あたりの冠動脈血流量の差
は認められなかった。 AFD児は生後12時間において冠動脈血流量と WSの間に正相関関係を認め、左室の負荷に適
応するように冠動脈血流が流れていたが、 SFD児には有意な相関関係は認められず SFD児に冠血流の後負荷に対
して余裕があると思われた。
 
 

心臓超音波検査による小児心移植後の心臓同種移植血管症に伴う
心機能低下の早期検出の試み

○重光 幸栄1,2, Urschel Simon1, 高橋 健2, Beigh Mirza1, Harake Danielle1, Silmi Amal1, Moray Amol1, Lin
Lily1, Alami Laroussi Nassiba1, Colen Timothy1, Khoo Nee1 （1.Division of Pediatric Cardiology,
Department of Pediatrics, Stollery Children's Hospital, University of Alberta, Alberta, Canada, 2.順
天堂大学小児科）
Keywords: 心移植, ストレイン, 拡張早期左室内圧較差
 
【背景】心臓同種移植血管症(cardiac allograft vasculopathy： CAV)は、除神経後の移植心における心筋梗塞
及び心不全で発症する、重大な心移植後合併症である。左室駆出率(EF)の低下は CAV発症の指標だが、 EF低下後
は予後不良であり、小児領域でも CAV早期検出が可能な鋭敏な心エコー指標が必要とされている。【目的】小児
移植心において、鋭敏に心機能低下を検出可能な心エコーの指標を発見すること。【方法・結果】 EFおよび組織
ドプラーを用いた従来の左室拡張能指標、スペックルトラッキング法による層別長軸方向ストレイン(LS),円周方
向ストレイン(CS),ストレインレート(LSR, CSR),左室ねじれ角度およびねじれ戻り角速度を計測した。僧帽弁流
入カラー M-modeから左室内圧較差(IVPG)を、僧帽弁側の B-IVPGと心尖部側2/3の MA-IVPGを算出した。0-19歳の
心移植1年以降の児(H群)22名及び同年齢の健常者(N群)40名に対し前方視的に検査を行い、年齢で二群(10歳未
満:H1及び N1群、10歳以上:H2及び N2群)に分け比較検討した。心エコー4週間以内の grade2R(中等度)以上の拒
絶反応発症者はいなかった。 EF及び従来の拡張能指標に有意差は認めなかった。 MA-IVPGは、 H2群で N2群より
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有意に低く(0.12±0.08 vs. 0.19±0.06 mmHg/cm, p=0.043)、 B-IVPGは両群で有意差は認めなかった。 LSは心筋
全層において、 H1群は N1群より、 H2群は N2群より有意に低下していた(中層 LSは、中央値 H1 vs. N1:-14.9
vs. -19.9%, p=0.005; H2 vs. N2: -12.2 vs. -18.5%, p=0.005)。 LSR及び乳頭筋部 CSRが内層のみ H2群で
N2群より有意に低下していた。(それぞれ1.63±0.52 vs. 2.31±0.61 1/s, p=0.005; 1.43±0.45 vs. 2.48±0.56
1/s, p=0.002)。ねじれ角度、ねじれ戻り角速度は有意差は認めなかった。【結論】小児心移植後は、従来の心機
能指標は正常にも関わらず、 MA-IVPG及び全年齢で全層の LSの低下を認め、 CAVによる心機能低下の早期検出に
有用な可能性がある。
 
 

層別ストレイン解析を用いた小児から若年成人までの炎症性腸疾
患患者の左室機能評価

○秋谷 梓, 高橋 健, 秋本 智史, 細野 優, 井福 真由美, 磯 武史, 矢崎 香奈, 神保 圭佑, 工藤 孝広, 大塚 宜
一, 清水 俊明 （順天堂大学 小児科）
Keywords: 炎症性腸疾患, 層別ストレイン, 心機能
 
【背景】炎症性腸疾患(IBD)の患者は近年世界的に増加傾向にあり、そのうち小児期発症は15-25%である。慢性的
な全身炎症や代謝変化、治療の影響から IBDが心血管疾患のリスク因子であることが注目され、心不全の発症リ
スクも高い。30歳以上の成人領域においては心機能低下の報告も散見される。しかしながら小児から若年成人の
IBD患者の心機能低下について詳細な報告は存在せずその発症時期も不明である。【目的】小児期発症の IBD患者
の左室機能を鋭敏な心機能検査法である層別ストレイン法を用いて検討し、心機能の低下の有無を検討するこ
と。【方法】対象は潰瘍性大腸炎13例および Crohn病4例の合計17例の IBD群(発症時年齢11.8歳:4.7-14.5歳、検
査時年齢17.6歳:10.9-23.7歳)、正常群17例(中央値18.1歳:10.9-23.8歳)。心臓超音波で傍胸骨短軸像の心基
部、乳頭筋部、心尖部レベルの円周方向ストレイン(CS)および心尖部四腔断面像の長軸方向ストレイン
(LS)を、それぞれ内層・中層・外層ごとにスペックルトラッキング法を用いて計測し比較検討した。【結果】
IBD群は正常群と比較して心基部の内層 CS(-21.5±4.6％ vs-25.7±2.4％ P＜0.001)中層 CS(-15.7±3.1％ vs-
18.4±2.1％ P＜0.001)および外層 CS(-10.9±2.1％ vs-12.6±2.3％ P＜0.001)全てが、乳頭筋部は内層 CS(-22.5±
7.0％ vs-25.8±2.9％ P＜0.001)および中層 CS(-15.6±2.1％ vs-17.5±2.6％ P＜0.001)が、 LSは内層(-15.3±
2.6％ vs-19.1±1.1％ P＜0.001)中層(-13.9±2.4％ vs-17.1±1.0％ P＜0.001)および外層(-12.8±2.2％ vs-15.4±
1.0％ P＜0.001)全てが有意差をもって低下していた。【結語】小児期から若年成人の IBD患者では正常群と比較
して心筋変形能が有意に低下していた。現在 IBD群において心不全の臨床兆候はないが、今後慎重な経過観察を
行う必要が示唆された。これらは IBD群における心機能低下に関する新たな知見である。
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デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）21（ P21） 
カテーテル治療1
指定討論者:赤木 禎治（岡山大学医学部・歯学部附属病院 循環器内科）
 

 
当院における Amplatzer Septal Occluderと Occlutech Figulla Flex 2の比
較 
○小島 拓朗, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 葭葉 茂樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際
医療センター 小児心臓科） 
Amplatz ASD閉鎖術の左室拡張末期容積に対する影響 
○堀口 泰典1, 上田 秀明2, 矢先 諭3 （1.国際医療福祉大学 熱海病院 小児科, 2.神奈川県立こども医
療センター 循環器科, 3.榊原記念病院小児循環器科） 
ADO1離脱時のデバイス移動を予測する 
○阿部 忠朗1, 塚田 正範1, 馬場 惠人1, 小澤 淳一1, 沼野 藤人1, 齋藤 昭彦1, 星名 哲2, 塚野 真也2

, 佐藤 誠一3 （1.新潟大学医歯学総合病院 小児科, 2.新潟市民病院 小児科, 3.沖縄県立南部医療セ
ンター・こども医療センター 小児循環器内科） 
心房中隔欠損症を伴う乳幼児ダウン症における ASD治療前後の体重変化 
○井上 忠1, 高瀬 隆太1, 津田 恵太郎1, 清松 光貴1, 前田 靖人1, 鍵山 慶之2, 籠手田 雄介1, 須田
憲治1 （1.久留米大学 医学部 小児科学講座, 2.聖マリア病院 小児循環器科） 
二心室修復術後遠隔期に診断された心房中隔下壁側遺残短絡に対する治療選択
―周辺組織の画像評価の重要性― 
○大橋 啓之1, 坪谷 尚季1, 大矢 和伸1, 淀谷 典子1, 澤田 博文1, 早川 豪俊1, 石川 廉太2, 山崎 誉
斗2, 夫津木 綾乃2, 小沼 武司2, 三谷 義英1 （1.三重大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.三重大
学大学院医学系研究科 胸部心臓血管外科学） 
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当院における Amplatzer Septal Occluderと Occlutech Figulla
Flex 2の比較

○小島 拓朗, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 葭葉 茂樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セン
ター 小児心臓科）
Keywords: 心房中隔欠損症, Amplatzer Septal Occluder, Occlutech Figulla Flex2
 
【背景】当院では、心房中隔欠損症 (ASD)に対し2005年8月から Amplatzer Septal Occluder (ASO)による閉鎖術
を開始した。2016年3月からは、 Occlutech Figulla Flex2 (FF2)も併用し現在に至っている。当院では基本的に
は ASOを使用し、 Aortic rimが低形成な症例に対しては FF2を選択している。【目的・方法】当院での ASOおよ
び FF2症例について、患者背景や適応、治療成績、合併症などを後方視的に評価し、両者の安全性と有効性を比
較する。【結果】2016年3月から2019年12月までの間に、当院で経皮的心房中隔欠損閉鎖術を行った ASO 29例、
FF2 30例を対象とした。両群で患者年齢、性別、体格に有意差は認めなかった。一方、 ASD径、肺体血流比
(Qp/Qs)はいずれも FF2群で有意に高値であった (ASD径；14.1±0.9mm vs 11.1±0.8mm、 p=0.013、 Qp/Qs；2.2±
0.2 vs 1.6±0.1、 p=0.002)。また、 Aortic rimは FF2群で有意に低値であった (2.3±0.3mm vs 5.3±0.5mm、
p＜0.0001)。 Superior rim、 Posterior rim、 IVC rimは両群間で有意差は認めなかった。 ASD径に対する
device径 (Device/ASD)は、 FF2群の方が高値であった (1.09±0.01 vs 1.00±0.01、 p＜0.0001)。手技成功率
は、 ASO群、 FF2群とも同等であった (100% vs 96.6%、 p=0.49)。手技中の透視時間に有意差は認めなかった。
FF2群のうち、留置不能例は1例で、 Aortic rimと Superior rimのいずれもが低形成の症例であった。合併症例
は FF2群での大腿動静脈瘻の1例で、いずれの群においても留置手技関連の合併症は認めなかった。【結語】
Aortic rimが低形成で比較的大きな ASDは、 FF2の良い適応であると思われる。 Superior rimが低形成な症例
は、今なお challengingな症例である。両者をうまく使い分ける事が、より安全で有効な治療につながる。
 
 

Amplatz ASD閉鎖術の左室拡張末期容積に対する影響
○堀口 泰典1, 上田 秀明2, 矢先 諭3 （1.国際医療福祉大学 熱海病院 小児科, 2.神奈川県立こども医療センター
循環器科, 3.榊原記念病院小児循環器科）
Keywords: 心房中隔欠損, アンプラッツASD閉鎖術, 左室拡張末期容積
 
(目的) アンプラッツ ASD閉鎖術（ ASO）の左室拡張末期容積(LVEDV)のに対する影響を治療前から検討し報告す
る。（方法）二次孔欠損型 ASDに対し ASOを実施された4例を対象とした。心エコー図を用いて ASO前後に
LVEDVを Teichholz法により計測した。また、体表面積補正し LVEDViとして検討した。（結果） LVEDVは治療前
42.5±15.3mlから治療後58.3±31.2mlへ LVEDViは治療前31.4±9.0ml/m2から治療後42.3±19.1 ml/m2へと推移し
た。（各々ｔ検定： P＝0.076、0.069） LVEFは68±10.0％から71.8±6.1％と推移した。 BNPを治療前後で測定で
きた3例全例で BNPは減少した。（22.4±24.8→13.6±16.7pg/ml）（考案） ASDでは左室前負荷が健常例より減量
され LVEDVも小さいが ASOにより本来の前負荷量となる。今回の検討ではそれを反映して、全例 LVEDV・
LVEDVi共増加した。（統計的には例数が少ないため有意差がでなかったが）それでも LVEDViは1例を除き、健常
者の「正常値」（女性46男性50（福田ら））を下回っていた。しかし、 BNPは治療前に比し減少し、 LVEFも正常
範囲内であった。これは急激な前負荷増加に対し心機能低下無く循環動態が順応した過程を示していると考えら
れる。一方、長期経過観察できた症例では10年後に健常者正常値を越えたことから、急性期を心不全無く乗り越
えた症例でも LVEDViが正常化するには年余の時間が必要であると思われる。（結論）１） ASOにより左室拡張末
期容積は増加する。２）心不全症状無く急性期を乗り越えても左室拡張末期容積が健常者と同等になるには年余
の経過が必要である。
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ADO1離脱時のデバイス移動を予測する
○阿部 忠朗1, 塚田 正範1, 馬場 惠人1, 小澤 淳一1, 沼野 藤人1, 齋藤 昭彦1, 星名 哲2, 塚野 真也2, 佐藤 誠一
3 （1.新潟大学医歯学総合病院 小児科, 2.新潟市民病院 小児科, 3.沖縄県立南部医療センター・こども医療セン
ター 小児循環器内科）
Keywords: PDA, ADO1, 脱落
 
【背景】 ADO1を離脱する際に反動でデバイスが大動脈側へ移動することがあり脱落例も報告されている。【目
的】 ADO1離脱時のデバイス移動の予測因子を調べること。【対象】2009年11月から2019年3月に新潟市民病
院、2019年4月から2020年1月に新潟大学病院で ADO1を留置した64例中、離脱時の透視画像が確認できた62例(女
性68%、中央年齢4歳(2ヵ月-75歳))。【方法】 ADO1離脱時の側面透視画像で離脱前後のデバイス移動距離
(DM)、離脱直前のデバイスハブの突出(P)の有無、ロングシース先端からデバイスまでの距離(WD)、デリバリーワ
イヤとデバイスの角度(θ)を計測し、診療録から体格、 PDA径、 Qp/Qsを後方視的に調べ、 DMを予測する因子を
統計学的に検討した。単回帰、多重回帰分析、 t検定を用い p＜0.05を有意差ありとした。【結果】中央値(範
囲)として DM 1.6(0.2-5.0)mm、 P有は26%、 WD 10.9(0-35.4)mm、θ 45(8-88)度、身長 104(58-173)cm、体重
16.7(4.9-75.1)kg、 PDA径 2.5(1.6-5.5)mm、 Qp/Qs 1.4(1.0-4.4)であった。 DMの予測因子として t検定で P有
(p=0.02)、単回帰分析で WD(p=0.001, R2=0.16)、θ(p＜.0001, R2=0.26)、身長(p＜.0001, R2=0.36)、体重
(p＜.0001, R2=0.30)、 PDA径(p=0.0006, R2=0.18)、 Qp/Qsは有意差がなかった。多重回帰分析では WD、身
長、体重、 PDA径が有意な予測因子となり最も影響が強い因子は身長であった。【結論】体格が小さく、 PDAが
細く、離脱時にロングシースがデバイスに近い程、離脱時の ADO1デバイス移動距離は大きい傾向があり脱落に注
意が必要である。
 
 

心房中隔欠損症を伴う乳幼児ダウン症における ASD治療前後の体
重変化

○井上 忠1, 高瀬 隆太1, 津田 恵太郎1, 清松 光貴1, 前田 靖人1, 鍵山 慶之2, 籠手田 雄介1, 須田 憲治1 （1.久
留米大学 医学部 小児科学講座, 2.聖マリア病院 小児循環器科）
Keywords: 心房中隔欠損症, ダウン症候群, 経皮的心房中隔欠損閉鎖術
 
【背景】ダウン症候群は原疾患による哺乳不良などで体重増加不良を呈しやすい。心房中隔欠損症（ Atrial
Septal Defect： ASD）は乳幼児期に心不全を呈しにくいが、 ASDを有するダウン症児の中に ASDを治療すること
で体重増加が得られる症例が一定数存在する。【目的】1. ダウン症候群の患者の体重が ASD治療によりどのよう
に変化するか検討する。2. 治療方法により体重増加に違いがあるかを検討する.【方法】対象：当院および聖マ
リア病院で2010年１月１日から2019年12月31日の間にダウン症候群と診断され、合併心奇形を有さない ASDに対
して治療を行われた５歳未満の症例。外科治療群と、経皮的心房中隔欠損閉鎖術（ Transcatheter closure of
atrial septal defect： TC-ASD）群に分け、基本的属性、体重（測定値および SD）変化、心奇形以外の合併症
について後方視的に検討を行なった。【結果】症例は8例で、外科治療群4例(治療時年齢 4か月- 1歳9か月、体重
5.4-9.1kg、体重 SD -4.0- -1.7SD、欠損孔/体重 0.8-1.5、 Qp/Qs 1.6-2.5）、 TC-ASD群4例（治療時年齢 1歳
8か月- 4歳5か月、体重 8.1-13.8kg、体重 SD -4.0- -1.7SD、-2.8- -1.2SD、欠損孔/体重 0.9-1.2、 Qp/Qs
1.7-3.1）。全例で治療前に体重が-2.0SD未満もしくは SD値の経時的な低下を認めたが、治療後は体重増加（
SD値上昇）を認めた。術前と比較した体重 SD値は治療後1ヶ月（外科群 -0.27SD、 TC-ASD群 0.26SD、 p＜
0.05）と有意差あり。3ヶ月（外科群 0.39SD、 TC-ASD群 0.53SD、 p=0.7）と有意差は消失。全例で手術合併症
や TC-ASDにおける合併症はなかった。【結論】乳児期から治療適応を有するダウン症候群患者の ASDを閉鎖する
ことにより有意な体重増加が得られる。 TC-ASDは乳児期、低体重の症例でも安全に行うことができ、早期から体
重増加を得られるため体重増加不良を呈する ASD合併ダウン症患者の治療選択肢となり得る。
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二心室修復術後遠隔期に診断された心房中隔下壁側遺残短絡に対
する治療選択―周辺組織の画像評価の重要性―

○大橋 啓之1, 坪谷 尚季1, 大矢 和伸1, 淀谷 典子1, 澤田 博文1, 早川 豪俊1, 石川 廉太2, 山崎 誉斗2, 夫津木
綾乃2, 小沼 武司2, 三谷 義英1 （1.三重大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.三重大学大学院医学系研究科 胸
部心臓血管外科学）
Keywords: 術後短絡, カテーテル閉鎖, 画像診断
 
【背景】近年，先天性心疾患の治療予後は改善しているが，遠隔期に再介入を必要とする症例がある．心房間遺
残短絡は小さい左右シャントであれば治療対象にはならないが，右左シャントであれば，チアノーゼ，奇異性塞
栓を来すため治療対象となることがある．【症例1】8歳，女．5歳時に下縁欠損心房中隔欠損(ASD)に対して
Direct closureを施行．術後の胸壁エコーで LA内異常血流を指摘していた．7歳時，感冒時のチアノーゼを認
め， MRIにて心房中隔下壁側の遺残短絡を確定診断した． IVC-RA間に狭窄も認めたため外科的修復術を適応し
た．【症例2】20歳，男．2歳時に ASD patch closureを施行．術直後には遺残短絡は指摘できず．19歳時に脳梗
塞発症し，経食道エコーにて遺残短絡を診断した．心腔内エコー(ICE)にて短絡は下壁のパッチ suture lineにあ
り， inferior rim欠損 ASD類似形態であった．下壁以外の中隔組織に問題なく7mmの Amplatzer septal
occluder(ASO)で閉鎖可能であった．【症例2】28歳，女．1歳時に完全大血管転位に対して Mustard手術を施
行．18歳時のカテーテルアブレーション時に Mustardパッチのリークを指摘．当初は SpO2＝91%であったが経時
的に低下傾向となり閉鎖適応とした． ICEにて短絡はパッチの IVC開口部に近い RA側壁部に3箇所認めた．頭側
の短絡はパッチ suture lineにあり，1方向 rim欠損 ASD類似形態であった．他の短絡は周囲中隔に問題な
かった．7mmの ASO2個で閉鎖可能であった．【結語】中隔下壁の遺残短絡は，術直後の胸壁エコー検出率が低
く，遠隔期のチアノーゼ，脳梗塞を契機に診断されていた．中隔下壁の遺残短絡は遠隔期に右左シャントになり
やすいため， ICE含めた各種画像検査により周囲組織の評価を行い，カテーテル閉鎖や外科手術の適応を決定す
るべきである．
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デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）22（ P22） 
カテーテル治療2
指定討論者:須田 憲治（久留米大学医学部 小児科学講座）
 

 
症候性乳児ファロー四徴症における治療戦略 ~RVOTステント留置術の位置づけ
~ 
○佐藤 純1, 吉井 公浩1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川 浩1, 大橋 直樹1, 小坂井 基史2, 櫻井 寛久2

, 野中 利通2, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こ
どもハートセンター 心臓血管外科） 
経皮的肺動脈弁形成術後の稀な合併症：肺水腫を呈した未修復 Fallot四徴症
の乳児例 
○清松 光貴1,3, 鍵山 慶之1,3, 家村 素史1,3, 安永 弘2, 須田 憲治3 （1.聖マリア病院 小児循環器内
科, 2.聖マリア病院 心臓血管外科, 3.久留米大学 医学部 小児科学講座） 
12 mm TMP PEDバルーンカテーテルを用いた経皮的肺動脈弁形成術 
○岡田 清吾1,2, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 大西 佑治2, 古田 貴士2, 鈴木
康夫2, 長谷川 俊史2, 高橋 保彦1 （1.九州病院 小児科, 2.山口大学大学院医学系研究科医学専攻 小
児科学講座） 
グレン術後に Marshall静脈の停滞を契機に診断した冠静脈洞開口部閉鎖の一
例 
○小林 優, 長友 雄作, 岩屋 悠生, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将治, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田
弾, 山村 健一郎, 大賀 正一 （九州大学 小児科） 
Fontan導管の再穿刺における RF中隔穿刺針の有用性 
○長友 雄作, 永田 弾, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将司, 鵜池 清, 平田 悠
一郎, 山村 健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科） 
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症候性乳児ファロー四徴症における治療戦略 ~RVOTステント留置
術の位置づけ~

○佐藤 純1, 吉井 公浩1, 吉田 修一朗1, 武田 紹1, 西川 浩1, 大橋 直樹1, 小坂井 基史2, 櫻井 寛久2, 野中 利通
2, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こどもハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセンター 心
臓血管外科）
Keywords: RVOTステント留置術, ファロー四徴症, 乳児期早期
 
【背景】乳児期早期に低酸素発作等で侵襲的介入を要するファロー四徴症・肺動脈狭窄（ TOF/PS）において従来
は BTシャント術（ BTS）が一般的であったが、当院では近年一期的心内修復術（ ICR）、 RVOTステント留置術
（ Rs）も症例ごとに検討している。【目的】当院の手術成績をもとに Rsの適応を考察する。【対象】2008年
1月～2020年1月に6か月未満で介入した TOF/PS、 DORV/PSの34例を後方視的に検討。 PA、 MAPCA、 AVSD合併例
は除外。【結果】初回治療介入は2014年1月までは全例 BTS(B群)で14例に対し、2015年以降は B群8例、
ICR(I群)9例、 Rs(R群)3例。介入時日齢は B群9~151日(80※中央値、以下略)、 I群88～175日(109)、 R群12-
57日(35)、介入時体重は B群1.7～7.7kg（4.6）、 I群5.2~7.3kg(6.2)、 R群3.2-4.0kg（3.4）。 transannular
patchによる ICR(TAP)は B群9例(40%)、 I群2例(22%)、 R群1例(33%)で、初回 P弁 Z score(PvZ)＜-3.5は全例で
TAPであった。 ICR後の右室/体血圧比は B群0.36～0.61(0.56)、 I群0.38~0.74(0.56)、 R群0.34~0.6。 ICR前
PAindex(PAI)は B群159~463(255)、 I群101～722(255)で、 R群のうち待機可能であった2例は592、626で
あった。 I群で PAI＜200の2例は ICR後に PAへのカテーテルインターベンションを要した。合併症は B群で
シャント閉塞2例、壊死性腸炎1例、創部感染1例、高肺血流性ショック1例、 R群で P弁下に留置した2例中1例は
重度 TRにより早期 ICRを要した。観察期間6～138か月（49.5）で死亡例、神経学的後遺症例はなかった。【考
察】 B群は合併症を22%で認めており必ずしも安全とは言い切れない一方、 I群は体重＞5kg、 PAI＞200であれば
良好な結果であった。 Rsは良好な PA発育が得られたが P弁を含めて留置する方が安全と思われた。【結語】当
院では症候性乳児 TOF/PSにおいて初回 PvZ＜-3.5で P弁温存困難かつ、体重＜5kg・ PAI＜200で一期 ICRに懸念
が残る場合は Rsを積極的に考慮する方針である。
 
 

経皮的肺動脈弁形成術後の稀な合併症：肺水腫を呈した未修復
Fallot四徴症の乳児例

○清松 光貴1,3, 鍵山 慶之1,3, 家村 素史1,3, 安永 弘2, 須田 憲治3 （1.聖マリア病院 小児循環器内科, 2.聖マリ
ア病院 心臓血管外科, 3.久留米大学 医学部 小児科学講座）
Keywords: Fallot四徴症, 経皮的肺動脈弁形成術, 肺水腫
 
【症例】7か月男児、 Fallot四徴症（ TOF）、肺動脈二尖弁の術前評価のため入院。新生児期に弁下狭窄の進行
とともに SpO2は90%台から80%台に低下したため日齢14にβ遮断薬内服を開始し、以後無酸素発作は認めておらず
今回入院時の SpO2は90%前後だった。一方で心エコー図検査で肺動脈弁の弁輪径は-2.7SD、弁の流速4.5m/秒、弁
下部 1.5m/秒と弁優位の高度狭窄があり LVEDV 62% of normal（ modified bullet法）と左室は小さめで
あった。左室の成長のために弁輪径8.2mmに対し118%径の10mmバルーンで経皮的肺動脈弁形成術（ BPV）を施行
し、治療後の弁下の過収縮に対しβ遮断薬を静注し合併症なく手技を終了した。しかし治療直後より SpO2は99-
100%と高値となり徐々に多呼吸・気道分泌物の増加・呼気性喘鳴が出現し、帰室2時間頃に SpO2が70%台まで低下
し興奮状態となった。無酸素発作を念頭にケタミン静注を行ったところ SpO2が急激に低下し測定不能となり、気
管内挿管後にピンク色の泡沫状痰が噴水状に吹き出し、高度徐脈となり3分間の心肺蘇生を要した。蘇生後のレン
トゲンで著明な肺水腫を認め、陽圧換気と利尿剤により徐々に状態は安定し3日後には抜管できた。心エコー図検
査で弁下部狭窄は流速2.8m/秒と加速したものの左室は心臓 MRIでも正常域まで拡大し、退院時も SpO2は90%台半
ばで high flowの状態であった。患児は2か月後に自己弁温存の心内修復術を受け術後経過は良好である【考察】
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BPV後の肺水腫は単純な肺動脈弁狭窄症においても極めて稀で、数件の症例報告があるのみである。 TOFは原則的
に右室流出路狭窄を有することから BPV後の肺血流過剰のリスクは低いと思われ、肺動脈弁下の過収縮などが問
題となることはあるが TOFに対する BPV後の肺水腫の報告はない。【結語】 TOFに対する右心系のインターベン
ション後に呼吸障害が生じた場合は無酸素発作だけでなく、稀ではあるが肺水腫の可能性も念頭に置く必要があ
る。
 
 

12 mm TMP PEDバルーンカテーテルを用いた経皮的肺動脈弁形成術
○岡田 清吾1,2, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 大西 佑治2, 古田 貴士2, 鈴木 康夫2, 長谷
川 俊史2, 高橋 保彦1 （1.九州病院 小児科, 2.山口大学大学院医学系研究科医学専攻 小児科学講座）
Keywords: 肺動脈弁狭窄症, 乳児, カテーテルインターベンション
 
【背景】 TMP PEDは12mm径バルーンが4Frシースおよび適合ワイヤー0.018”で使用できることが特徴で，弁輪径
10mm程度の症例におけるシングルバルーン法に適している．【対象および方法】弁輪径10mm前後の先天性肺動脈
弁狭窄（ vPS）に対する12mm TMP PEDを用いた経皮的肺動脈弁バルーン形成術（ BVP）の有効性を検討した．コ
ントロール群は弁輪径10mm前後の vPSに対し，他のバルーンカテーテルを用いてシングルバルーン法による
BVPを実施した症例とした．過去20年間の臨床データを後方視的に解析した．【結果】 BVPを実施した全406例の
うち，解析可能な対象症例は TMP PED使用群5例，コントロール群13例（ Tyshak［ JMS］7例， Sterling OTW［
Boston Scientific］5例， Tyshak II 1例）であった．全18例の臨床データは， BVP実施時年齢3（0―8）か
月，体重6.7（3.7―8.3） kg，肺動脈弁輪径8.7（8.0―11.0） mm，肺動脈弁圧較差（ PS-PG）55（31―104）
mmHg，右室圧／体血圧比0.72（0.48―1.23）だった．患者背景において両群間に差はなかった．使用したバ
ルーンサイズ（ TMP PED群12mm vs. コントロール群10［8―10］ mm， p = 0.005）および％対弁輪径
（140［118―145］％ vs. 114［99―125］％， p = 0.048）は TMP PED群が有意に大きかった．シース径（［5Fr
4名，6Fr 1名］ vs.［5Fr 5名，6Fr 8名］），ガイドワイヤー外径（0.018” 5名 vs.［0.014” 1名，0.018”
12名］），奏効率（4／5［80％］ vs. 10／13［77％］）， PS-PG減少率（55［0―72］％ vs. 46［0―
80］％），および右室圧／体血圧比低下率（41［0―59］％ vs. 50［10―68］％）は両群間に差はな
かった．シースサイズアップは TMP PED群ではいずれも不要であったが，コントロール群は6例（46％）要した（
p = 0.036）．【考察】弁輪径10mm前後の vPSにおいて，12mm TMP PEDを用いることでシースのサイズアップが不
要となり，より簡便に BVPを実施できる可能性が示唆された．
 
 

グレン術後に Marshall静脈の停滞を契機に診断した冠静脈洞開口
部閉鎖の一例

○小林 優, 長友 雄作, 岩屋 悠生, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将治, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田 弾, 山村
健一郎, 大賀 正一 （九州大学 小児科）
Keywords: 冠静脈洞開口部閉鎖, Marshall静脈, カテーテル治療
 
【背景】冠静脈洞開口部閉鎖（ CS orifice atresia: CSOA）は非常に稀な先天異常であり、冠動脈造影を行うこ
との少ない小児では特に診断が難しい。冠静脈血流は、左上大静脈の遺残物である Marshall静脈から無名静脈
(INV)へ、もしくは Thebesian静脈を介して右房へ還流する。未診断のまま術中に Marshall静脈の結紮を行えば
致死的となるため術前診断が重要である。【症例】女児、 MS、 Hypo LV、 CoAで、1か月で CoA修復を行い、3か
月で DKS吻合、 RV-PAシャントを行い、1歳2か月でグレン手術を行った。術後の INVからの造影で Marshall静脈
が描出されたが、 VV短絡として流出せず、血流が停滞していた。そこで Marshall静脈深くにカテーテルを挿入
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し CSOAと診断した。冠動脈造影で冠血流は遅滞しており、肺動脈～静脈圧～ CS圧の低下目的にタダラ
フィル、ボセンタンを継続した。4歳でフォンタン手術中に右心房から CS開口部を見出しカットバックにて閉鎖
解除した。術中の Marshall静脈の結紮は行わなかった。術後は Marshall静脈を介した短絡が増加し、 SpO2
90→85%へ低下した。術後4か月時に CS開口部を圧測定、造影、 IVUSで確認した。再狭窄のないことを十分に確
認した後 Marshall静脈(径 7mm)を VP II 12mmで塞栓した。 SpO2は98％へ上昇し、 PA圧は8→14mmHgとなった。
CS開存により冠動脈血流、心機能も改善が見られた。【結語】 INV造影からの Marshall静脈の停滞は CSOAを疑
う重要な所見である。 CS開存後は Marshall静脈は Fontan術後の太い VV短絡となるため塞栓、または結紮が必
要となる。本症例では再狭窄リスクを考え、数か月後にカテーテル閉鎖を行った。
 
 

Fontan導管の再穿刺における RF中隔穿刺針の有用性
○長友 雄作, 永田 弾, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 福岡 将司, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 山村
健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）
Keywords: Brockenbrough, RF中隔穿刺針, Fontan
 
【背景】近年 EC-Fontan患者の不整脈治療を目的に導管穿刺を行う例が増加している。導管穿刺は時間と技術を
要する手技で、導管は耐電性のため RF中隔穿刺針は無効であり、ブロッケンブロー(BB)針による機械的な穿通が
必要であるが、導管壁は滑りやすく注意が必要である。また、再穿刺の報告は少なく、穿刺針の選択や穿刺方法
は確立されていない。経導管的に肺静脈ステントを留置した Fontan患者における、 RF中隔穿刺針を用いた導管
再穿刺の経験を報告しその注意点について考察する。 
【症例】女児、 AVSD、 Hypo LV、5歳で EC-Fontan手術を行い、7歳より喀血を認め、11歳時に左肺静脈狭窄と診
断した。 BB針(BRK TM-1)を用いて初回導管穿刺を行い、 long sheath(8F ShwartzTM)を心房へ挿入し、ステント
ExpressTMSD 6mmを留置した。その後治療後評価および追加拡張を目的に導管の再穿刺を行った。 
再穿刺(12歳時):導管孔は既に閉鎖していたが、導管造影にて導管壁の"くぼみ"として確認できた。同部に NRGTM

RF中隔穿刺針を位置し、2度の通電(10W、1秒)で心房内に Airが確認でき穿通に成功した。 CoyoteTMNC 4mmで拡張
後 long sheath(8F MullinTM)を心房へ挿入した。再穿刺手技は心腔内エコー(ACUNAVTM)で確認しながら行った。 
再穿刺(13歳時):導管孔はやはり閉鎖しており、同様に RF針を用いたが、導管孔の"くぼみ"の同定が難しく、計
6回の通電で心房内 Airが確認できた。しかし心房へ到達できず RF針先端からの確認造影で心房と導管の間隙に
造影剤が漏出した。漏出した造影剤はその後停滞したため導管からの出血はないと判断したが、心タンポナーデ
の恐れがあり手技は中止した。 
【考察】導管穿刺孔は組織増生などにより閉鎖すると考えられるが、再穿刺の際には前回穿刺部位を正確に同定
できれば RF針を用いて安全に穿刺できる。しかし繰り返す穿刺により、術後癒着している導管-心房間にス
ペースを生じている可能性があり注意が必要である。
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デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）23（ P23） 
カテーテル治療3
指定討論者:杉山 央（聖隷浜松病院 小児循環器科）
 

 
体肺動脈シャント血栓に対する経皮的シャント形成術中の大量喀血の一例 
○松岡 良平, 宗内 淳, 江崎 大起, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児循環器
科） 
主要大動脈肺動脈側副血行路（ MAPCA）に対するカテーテル治療の有効性と安
全性 
○東 浩二, 蔵本 怜, 大森 紹玄, 奥主 健太郎, 石井 徹子, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病
院 循環器内科） 
Norwood術待機中に MRSA肺炎から肺循環・換気不全を発症し、両側肺動脈絞扼
部バルーン拡大術で状態安定化した両大血管右室起始・大動脈縮窄の一例 
○松田 浩一1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1, 武野 享1, 赤木 健太郎1, 平田 拓也1, 池田
義2, 滝田 順子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科, 2.京都大学医学部附属病院 心臓血管外科） 
総動脈幹症に対するカテーテル治療の適応と効果 
○植田 由依1, 金 成海1, 真田 和哉1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満下 紀恵1, 新居 正基1,
田中 靖彦1, 猪飼 秋夫2, 坂本 喜三郎2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院
心臓血管外科） 
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体肺動脈シャント血栓に対する経皮的シャント形成術中の大量喀
血の一例

○松岡 良平, 宗内 淳, 江崎 大起, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児循環器科）
Keywords: 喀血, 経皮的シャント形成術, コイル塞栓
 
【はじめに】閉塞した体肺動脈シャント再建術の際に予期せずして鎖骨下動脈―気管支瘻を合併して生命危機的
喀血を繰り返した症例を経験したので報告する. 
【症例】2歳5か月女児. 重症 Ebstein奇形の為, 生後11日に Starnes手術, セントラルシャント(3.5mm)手術実
施. 2歳時に左 Blalock-Taussigシャント(4mm)実施. 2歳3か月に左 BTシャント狭窄のため経皮的シャント形成術
を実施した. SpO2 85％だった. 2歳5か月時, SpO2 70％へ低下し, 緊急造影 CTで 左 BTシャントの血栓閉塞と診
断. 緊急で経皮的シャント形成術を行った. 大腿動脈よりアプローチし4FrJRカテーテルを親カテとしてマイクロ
カテーテルにより閉塞シャントを穿通し, 同部位でウロキナーゼ3万単位を局注したところ大量喀血した. 直ちに
気管内挿管・アドレナリン気管内投与で対応し喀血は治まった. 引き続きシャントに対してバルーン形成術を
行った. シャント血流の回復を確認して終了した. しかし術後8日目から大量喀血を繰り返し, 造影 CTによって
も出血部位は不明だった. 肺葉切除も検討したが, 5回目の出血後に出血コントロール困難となったため, 緊急で
カテーテルによる止血術を行った. 左気管支ブロック換気下と左鎖骨下動脈バルーン閉塞により出血をコント
ロールしながら出血部位を造影で確認した. 左鎖骨下動脈と左 BTシャント吻合部から左上葉気管支との間に瘻孔
形成(4×13mm)を認めた. 4FrJRを親カテとしてマイクロカテーテル(Prograde)を瘻孔へ挿入し, 電気式離脱コイル
(TargetXL 6mm,4mm 計6個)により塞栓した. 左 BTシャント血流は温存することができ, SpO2 85％であった. 治療
後喀血はなく退院した. 
【結語】 CT画像検査の進歩によっても心臓カテーテル法による局所的な造影から診断に至ることもあり病態がわ
からないときは積極的に造影することも必要である.
 
 

主要大動脈肺動脈側副血行路（ MAPCA）に対するカテーテル治療
の有効性と安全性

○東 浩二, 蔵本 怜, 大森 紹玄, 奥主 健太郎, 石井 徹子, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器
内科）
Keywords: MAPCA, CHD, CI
 
【背景】主要大動脈肺動脈側副血行路（ MAPCA）を伴う先天性心疾患（ CHD）では高圧から肺血管床を保護し肺
血流不均衡を是正することが肝要であり、外科的治療とともにカテーテル治療（ CI）の役割は大きい。【目的】
MAPCAに対する CIの有効性と安全性について検討する。【方法】2000年1月以降に当院で治療した MAPCAを合併し
た CHD29例を対象とした単施設後方視的観察研究。対象の内訳は二心室形態（ BV）22例、単心室形態（
SV）7例。効果判定はバルン形成術（ BAP）とステント留置術（ SI）は狭窄病変の圧較差が20mmHg以下または狭
窄部径の1.5倍以上の拡張が得られた場合を、コイル塞栓術（ CE）は目的血管が完全閉塞した場合を有効とし
た。【結果】29例中14例（ BV10例、 SV4例）26病変に対し計38件の CIが施行された。内訳は BAP27件（含ステ
ント再拡張1件）、 CE8件、 SI3件だった。 CIの有効率は38件中21件（55%）、特に BAPでは27件中11件
（41%）と低く複数回施行が6病変あった。有害事象は4件（11%）、内訳は気管出血2件（ともに保存的に止
血）、一過性の血圧低下1件、一過性の房室ブロック1件だった。遠隔期成績は BVR/TCPC到達16例（ CI施行：無
施行=8：8）、待機5例（ CI施行：無施行=3：2）、死亡8例（ CI施行：無施行=3：5、1例は交通事故死）。 CI施
行例での BVR/TCPC到達率は、 CI有効例では8例中6例（75%）だったのに対し一部有効または無効例は6例中2例
（33%）と低かった。【考察】 MAPCAの狭窄病変は中膜肥厚が強く BAPの効果が得られにくい一方で脆弱な病変も
伴っており気管出血のリスクが高いと考えられた。【結語】 MAPCAに対する CIは合併症のリスクは高いものの綿
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密な治療戦略の基に有効な CIがなされればより良い治療成績が得られる。
 
 

Norwood術待機中に MRSA肺炎から肺循環・換気不全を発症し、両
側肺動脈絞扼部バルーン拡大術で状態安定化した両大血管右室起
始・大動脈縮窄の一例

○松田 浩一1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1, 武野 享1, 赤木 健太郎1, 平田 拓也1, 池田 義2, 滝田 順
子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科, 2.京都大学医学部附属病院 心臓血管外科）
Keywords: Bilateral PA banding, Pneumonia, PTA
 
先天性心疾患患者では特に周術期感染症によって血行動態・呼吸状態の破綻をきたしやすく、その管理に難渋す
る。今回 Norwood術待機中に重症 MRSA肺炎を発症し、集中治療のみでは肺循環コントロールが困難であった症例
を経験した。 
1か月男児。在胎中から両大血管右室起始、大動脈縮窄、単心房、左心室低形成と診断されていた。在胎38週5日
予定帝王切開で出生時、 Apgar Scoreは8/9点、出生児体重は2290gであった。出生後 PGE1 5ng/kg/minを開始、日
齢4に両側肺動脈絞扼術を施行した。術後、抜管時は SpO2 85%（ Nasal High Flow, FIO2 40%）程度であった。生
後1か月頃に活気不良となり、 SpO2は50%前後まで低下した。胸部 Xp、 CTで肺炎像を認め、 MRSA保菌者であった
ことからバンコマイシン含めた抗菌薬治療を行うとともに挿管・集中管理を行なった。 FIO2 100%と NO 20ppmで
も SpO2 60%の維持が困難であったため、挿管開始8日目に両側肺動脈絞扼部バルーン拡大術を施行した。左右絞扼
部直径1.4mm、1.9mmに対して RX-Genity 3mm×2cmで拡大施行。 SpO2は65%から80%後半まで上昇し、酸素投与中止
は不能であったが Norwood術までに NO 2ppmまで減量でき、安定した状態で Norwood術を施行可能であった。な
お、バルーン拡大術施行前まで CRPは高値が遷延したが、施行後急激に低下したことから、肺血流低下に伴う肺
炎病巣部の抗菌薬濃度低下も改善し、状態安定化に寄与したと考える。 
両側肺動脈絞扼術は新生児期早期に施行するため体重増加による低酸素血症が進行する。加えて感染症など肺合
併症により肺循環・換気不全を引き起こし管理困難となった症例に、両側肺動脈絞扼部バルーン拡大術が有効で
ある可能性が示唆された。
 
 

総動脈幹症に対するカテーテル治療の適応と効果
○植田 由依1, 金 成海1, 真田 和哉1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満下 紀恵1, 新居 正基1, 田中 靖彦1

, 猪飼 秋夫2, 坂本 喜三郎2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 総動脈幹症, カテーテル治療, 肺高血圧
 
【背景】総動脈幹症は、生直後に高肺血流性肺高血圧呈し、その後に右室流出路形成を伴う修復術を要する疾患
である。そのため、通常の肺血流型先天性心疾患の術前術後とは経カテーテル介入が異なる可能性がある。【目
的】総動脈幹症に対するカテーテル治療(CI)の特異性に関する検討。【対象および方法】対象は、当院で診療し
た総動脈幹症患者のうち CIを行った8例、12件。施行時年齢は0.021から15（4.74±4.36）歳。診療録から後方視
的に検討した。【結果】総動脈幹症患者37例中、修復術に到達36例（ Barbero-Marchal3例、
Rastelli33例）。先行手術として、肺動脈絞扼術5例、 BTシャント術3例が行われていた（1例重複）。8例にカテ
治療が行われ，その適応（理由）は LVp/RVp＞0.60、鬱血性心不全、肺血流不均衡であった。手技内容は1.RV-
PAconduitに対するバルーン血管形成術5件、2.経皮的肺動脈形成術（末梢肺動脈）4件10病変（バルーン9、ステ
ント1)、3.経皮的血管塞栓術(APCA)3件、4.シャント拡大術3件であった。すなわち、治療の目的として、肺血管
床のアンバランスと肺高血圧を是正するもの10件と、右室流出路狭窄を解除するもの5件に大別された。全例合併
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症なく CIが施行され、前者の是正に効果を示し、後者は1例に無効で早期再手術、他4例は再手術待機可能と
なった。【考察】総動脈幹症の術後の CIは、コイル塞栓術を含め肺高血圧や肺血流不均衡を是正する手技も多く
含まれ、一定の効果を示すものと思われる。
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デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）24（ P24） 
カテーテル治療4
指定討論者:藤本 一途（国立循環器病研究センター病院 小児循環器科）
 

 
心外導管を用いたフォンタン手術後に下大静脈穿刺による肺静脈心房へのアク
セスの可能性 
○青木 寿明, 橋本 和久, 森 雅啓, 廣瀬 将樹, 松尾 久実代, 石井 陽一郎, 高橋 邦彦, 萱谷 太
（大阪母子医療センター 小児循環器科） 
フォンタン型手術前における APCAに対する塞栓術後の炎症反応の推移 
○新井 修平, 稲田 雅弘, 浅見 雄司, 田中 健佑, 池田 健太郎, 下山 伸哉, 小林 富男 （群馬県立小
児医療センター 循環器科） 
内胸動脈コイル塞栓における Penumbra packing coilの有効性 
○三崎 泰志, 高見澤 幸一, 小澤 由衣, 小川 陽介, 林 泰佑, 進藤 考洋, 小野 博, 賀籐 均 （国立
成育医療研究センター 循環器科） 
新生児期に肺高血圧・心不全症状を呈しカテーテル治療で軽快した肺底区動脈
大動脈起始症の2例 
○田中 惇史, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院
小児科） 
動静脈瘻を伴う硬膜静脈洞奇形に臍帯動脈経由の経動脈的塞栓術を施行した早
産児の一例 
○村上 卓1, 野崎 良寛1, 嶋 侑里子2, 石踊 巧2, 堀米 仁志1 （1.筑波大学医学医療系 小児科, 2.筑波
大学附属病院 小児科） 



[P24-1]

[P24-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

心外導管を用いたフォンタン手術後に下大静脈穿刺による肺静脈
心房へのアクセスの可能性

○青木 寿明, 橋本 和久, 森 雅啓, 廣瀬 将樹, 松尾 久実代, 石井 陽一郎, 高橋 邦彦, 萱谷 太 （大阪母子医
療センター 小児循環器科）
Keywords: フォンタン手術, 下大静脈穿刺, カテーテル治療
 
背景心外導管を用いたフォンタン手術後に上室性不整脈で難渋する症例がある。経大動脈でのアクセスではカ
テーテル操作が難しく、アブレーションが不成功に終わることがある。心外導管を穿刺して肺静脈心房に到達す
る方法が報告されているが、フォンタン手術の遠隔期には導管が石灰化して穿刺ができない症例も存在する。そ
のような症例に対して心外導管の尾側の下大静脈を穿刺する報告がある。今回の研究の目的はフォンタン手術後
短期間、長期間経過した症例で下大静脈穿刺で肺静脈心房にアクセスできるかを CTを用いて予測することであ
る。方法対象は心外導管を用いたフォンタン手術後に CT撮像した患者。フォンタン手術後から CT撮像までの期
間により短期間（６０カ月未満）と長期間（６０カ月以上）に分類した。 CT撮像時の年齢、身長、下大静脈穿刺
が可能と推定した割合を二群で検討した。下大静脈穿刺が可能とは、心外導管と肺静脈心房が10mm以下の距離で
接している、その間に冠動脈などが存在しないことと定義した。結果フォンタン患者１０９人のうち７８人、１
２９画像を対象とした。短期間、長期間で CT時の年齢は５．４歳、１６．９歳、フォンタン手術からの年月は９
４カ月、１３０カ月、身長は９８ｃｍ、１４８ｃｍであった。短期間では８３画像中８画像（9.6％）、長期間で
は４６画像中１４画像（30.4％）で下大静脈穿刺でのアクセスが可能と予測された。結語下大静脈穿刺での肺静
脈心房へのアクセスはフォンタン後長期間経過している症例では選択肢となる可能性がある。しかし残りの７割
は導管穿刺が必要であり、その準備を行い手技に臨む必要がある。
 
 

フォンタン型手術前における APCAに対する塞栓術後の炎症反応の
推移

○新井 修平, 稲田 雅弘, 浅見 雄司, 田中 健佑, 池田 健太郎, 下山 伸哉, 小林 富男 （群馬県立小児医療セン
ター 循環器科）
Keywords: APCA, 塞栓, 炎症反応
 
【はじめに】単心室修復において、体肺動脈側副動脈(APCA)はフォンタン循環への悪影響を及ぼすため、フォン
タン型手術前に APCAへの塞栓術が行われている。体内異物留置後の炎症反応上昇や発熱はしばしば経験される
が、手術前に炎症反応上昇、発熱を来すことで手術延期を余儀なくされることがある。【目的】当院において
フォンタン型手術前に APCAに対する塞栓術を施行した際の手術前の炎症反応の推移を明らかにする。【対象と方
法】2008年1月から2020年1月までに当院でフォンタン型手術を施行した患者で、 APCAに対する塞栓術を施行
後、手術前に採血を行った22例を対象とした。患者背景、コイル数、総コイル長、術前後の CRPの推移と発熱の
有無について後方視的に検討した。【結果】月齢13-56(中央値23)、体重7.9-15kg(中央値10.1)、コイル使用本数
2-19(中央値7)、総コイル長10-128cm(中央値63)、3例で Amplatzer Vascular Plugを使用した(1-2個/人)。採血
時期はコイル塞栓後1-7日(中央値3)だった。 CRPは術前0-0.8mg/dl(中央値0.02)、術後0-7.8mg/dl(中央値0.3)と
術後で有意に高かった(p=0.043)。術後 CRP陽性＞0.3mg/dl)であった症例は11例(50%)であったが、 CRP＞
3mg/dlの上昇を認めた症例は1例のみだった。コイル数・総コイル長と CRPの間にはいずれも明らかな相関関係は
認めなかった。22例中、発熱を認めた症例は2例(9%)だった。【考察】フォンタン型手術前の APCAに対する塞栓
術後は CRPが上昇する傾向にあった。ほとんどが軽微な上昇に留まるが一部高値を示す症例が存在した。コイル
数・総コイル長と CRPの関連は示せず、個体差など他の要因による影響が疑われた。【結語】 APCAに対する塞栓
術後は炎症反応が上昇するが軽度に留まる。
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内胸動脈コイル塞栓における Penumbra packing coilの有効性
○三崎 泰志, 高見澤 幸一, 小澤 由衣, 小川 陽介, 林 泰佑, 進藤 考洋, 小野 博, 賀籐 均 （国立成育医療研
究センター 循環器科）
Keywords: coil embolization, packing coil, 内胸動脈
 
【はじめに】体肺側副血行(APCA)のコイル塞栓において内胸動脈(IMA)全体の塞栓が必要となる症例が存在する
が、しばしば多数のコイルが必要となり、手技の長時間化や医療経済的にも問題となる。 Penumbra packing
coil（以下 PC）は最長60ｃｍと長く、 tightな packingが可能であり、長い血管の塞栓に有用と考えられ
た。【症例1】1歳男児、10.8kg。 TCPC術前の RIMAからの APCA認めた。側枝の塞栓は不能で、近位3.5mm,遠位
2.2mmの RIMAに Ruby 4mmx15cm留置後、 PC 30cm,45cm,15cm,15cmの計4個留置、 MICRUSFRAME 5mmx12cmを２個留
置して、良好な塞栓を得た【症例2】11ヶ月男児。 PA/VSD,Rastelli術後1ヶ月に RIMAからの APCAによる心不全
に対しコイル塞栓を計画した。 RIMAのほぼ全長からＡＰＣＡあり、ＲＩＭＡ全体を側戦する計画とした。近位
3.1mm,遠位2.1mmの RIMAに、症例1の経験を踏まえ、アンカーコイルは留置せず、ＰＣ 60ｃｍ，45ｃｍの計2個を
留置した。完全閉塞が得られなかったため、 Ruby 4mmx15cm 2個を追加留置し、良好な塞栓を得た。 PC 60cmで
26mm程度の長さの充填が可能であった。【まとめ】 IMAの塞栓においてアンカーリングはさほど気にする必要は
なく、充填できる距離が重要となる。 PCはキックバックもほぼなく、乳幼児の細い血管においても十分充填可能
で,従来のコイルに比べて、安全に長い距離の塞栓が可能であった。まだ経験が少ないが、ＰＣは IMAの塞栓にお
いて、手技時間の短縮やコイル留置本数の削減において有用と考えられた。
 
 

新生児期に肺高血圧・心不全症状を呈しカテーテル治療で軽快し
た肺底区動脈大動脈起始症の2例

○田中 惇史, 宗内 淳, 江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邉 まみ江 （九州病院 小児科）
Keywords: 肺底区動脈大動脈起始症, 新生児肺高血圧, コイル塞栓
 
【緒言】肺底区動脈大動脈起始症は肺動脈を欠損した正常気管支組織に大動脈からの異常血管が流入する先天異
常である。肺葉切除などの早期手術が勧められるが新生児早期より高肺血流性心不全・肺高血圧を生じる例もあ
る。【症例1】在胎37週、2431gで出生。多呼吸と胸部 X線異常陰影、超音波検査から肺分画症を疑われ生後3日目
に当院に転院。超音波検査、造影 CTで右肺底区動脈大動脈起始症と診断した。心拡大(CTR 53%)と肺高血圧(TRPG
88mmHg)があり、進行性呼吸障害の症状緩和のため生後6日目にカテーテル治療を行った。肺動脈圧
75/35(53)mmHg、体肺血圧比1.53と重症肺高血圧であった。0.035インチ Pushable coil 5mm2個、4mm2個で異常血
管を塞栓した。治療後肺動脈圧36/14(24)mmHgと改善。一旦呼吸状態安定したが再度心不全症状が増悪し、生後
16日目に待機的右肺下葉切除を行った。在宅酸素を導入し退院した。【症例2】在胎40週、3434gで出生。心雑音
と多呼吸から心エコー図で重症大動脈弁狭窄症と診断され、生後2日に当院に転院。心エコー図上、大動脈弁平均
圧格差25mmHgであった。下肢脈診微弱であり大動脈形態確認目的の造影 CTを撮影し、左肺底区動脈大動脈起始症
と診断した。下肢脈診触知不能であり尿量減少し生後3日目にカテーテル治療を行った。肺動脈圧
43/21(36)mmHg、大動脈圧45/32(39)mmHg、左室圧67/5mmHg、左房圧は8mmHgと著しく上昇していた。左室大動脈圧
格差が大きく先に血管形成バルーンにより段階的に拡張した(大動脈弁輪7.7mmに対し Bandicout5mm→6mm)。次い
で肺底区動脈を電気離脱式コイル(Target)5mm径1個、3mm径3個で塞栓。治療により左房圧が段階的に低下し心不
全症状は改善、生後15日に前医に転院した。【結語】新生児期発症の肺底区動脈大動脈起始症に対するコイル塞
栓は有効な治療法の一つである。その報告例はほとんどなく長期予後や合併症が不明であるため適応は慎重に検
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討する必要がある。
 
 

動静脈瘻を伴う硬膜静脈洞奇形に臍帯動脈経由の経動脈的塞栓術
を施行した早産児の一例

○村上 卓1, 野崎 良寛1, 嶋 侑里子2, 石踊 巧2, 堀米 仁志1 （1.筑波大学医学医療系 小児科, 2.筑波大学附属病
院 小児科）
Keywords: カテーテル治療, 胎児心不全, 臍帯動脈
 
【はじめに】動静脈瘻を伴う硬膜静脈洞奇形(DSM, Dural Sinus Malformation)は胎児期に発生する頭蓋内先天性
血管奇形である。巨大な静脈洞が特徴で、心不全、巨頭症、水頭症、痙攣、発達遅滞の原因となり、治療は経動
脈的塞栓術が第一選択となる。今回、胎児診断された動静脈瘻を伴う DSMに対し、臍帯動脈経由の経動脈的塞栓
術を施行したので報告する。【症例】母39歳、1経妊1経産。妊娠29週に胎児頭蓋内嚢胞、頭囲拡大、心嚢水を指
摘された。妊娠31週の胎児心エコーでは SVC優位の拡大はなく、 CTAR 43%、 combined cardiac output
700mL/kg/minと高心拍出性心不全が示唆されたが、胎児水腫への進行なく経過した。妊娠33週の胎児 MRIで
DSMが疑われ、産科、脳神経外科、小児科によるカンファランスで、頭蓋内嚢胞の増大傾向から早期の血管内治療
の適応と判断され、妊娠35週の計画分娩で臍帯動脈経由の経動脈的塞栓術を行う方針とした。児は児頭骨盤不均
衡を適応に帝王切開で在胎35週2日、出生体重2,757gで出生し、人工呼吸管理を要した。日齢1の頭部 MRIで確定
診断し、日齢5に血管内治療を施行した。出生時に留置した臍帯動脈カテーテルに0.025inchガイドワイヤーを挿
入し、臍帯動脈カテーテル抜去後に、ガイドワイヤー経由に4Fr直孔のデリバリーカテーテルを胸部大動脈まで先
行させ、カテーテルをガイドに尖端を Steam Shapeした4Frシースを留置した。臍帯動脈が湾曲する部位のシース
挿入にはエコーで血管損傷がない事を確認した。脳神経外科医により流入血管3本が塞栓され、シース抜去時に臍
帯動脈損傷部位からの出血があったが結紮で止血し、合併症なく治療を終了した。【考案】大腿動脈穿刺が困難
な症例への臍帯動脈経由の経動脈的塞栓術が報告されている。湾曲する臍帯動脈へのシース挿入には動脈損傷の
リスクがあり工夫を要する。【結語】大腿動脈穿刺にリスクのある症例では臍帯動脈経由のカテーテル治療が有
効である。



[P25-1]

[P25-2]

[P25-3]

[P25-4]

[P25-5]

[P25-6]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

デジタルオーラル | カテーテル治療

デジタルオーラル（ II）25（ P25） 
カテーテル治療5
指定討論者:片岡 功一（広島市立広島市民病院 小児科 / 循環器小児科）
 

 
胸部仮性動脈瘤に起因する出血に対してステントグラフト留置を行った3歳女
児例 
○高橋 怜1, 小澤 晃1, 前原 菜美子1, 矢尾板 久雄1, 木村 正人1, 水本 雅弘2, 崔 禎浩2, 其田 健司3

, 小野 頼母3, 小泉 沢3, 田中 高志1 （1.宮城県立こども病院 循環器科, 2.宮城県立こども病院 心
臓血管外科, 3.宮城県立こども病院 集中治療科） 
小児心臓カテーテル検査後に下肢血圧差を契機に診断された大腿動脈血栓症の
一例 
○提島 丈雄, 加藤 健太郎, 阿久澤 大智, 中西 祐斗, 吉村 元文, 吉田 真衣, 沼田 寛, 坂部 匡彦,
桝野 浩彰, 荒井 篤, 渡辺 健 （北野病院 小児科） 
成人先天性心疾患に対する当院のカテーテル治療の現状 
○豊田 直樹1, 稲熊 洸太郎1, 石原 温子1, 坂崎 尚徳1, 森 おと姫2, 前田 登史2, 吉澤 康祐2, 長門
久雄2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科, 2.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓
血管外科） 
カテーテル治療における治療時体重の影響 
○鹿島田 渉1, 藤岡 泰生1, 吉原 尚子1, 中尾 厚2, 土屋 恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小児
科, 2.日本赤十字社医療センター 新生児科） 
大動脈弁狭窄(AS)に対する経皮的大動脈弁形成術(PTAV)の治療成績 
○堀口 祥, 田中 敏克, 林 賢, 久保 慎吾, 三木 康暢, 松岡 道生, 亀井 直哉, 小川 禎治, 富永 健
太, 城戸 佐知子 （兵庫県立こども病院 循環器内科） 
AMPLATZER vascular plugによる治療後に再治療を要した肺動静脈瘻の1例 
○佐藤 恵也, 古川 岳史, 真弓 怜奈, 磯 武史, 若月 寿子, 松井 こと子, 原田 真菜, 福永 英生, 高
橋 健, 稀代 雅彦, 清水 俊明 （順天堂大学 小児科） 
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胸部仮性動脈瘤に起因する出血に対してステントグラフト留置を
行った3歳女児例

○高橋 怜1, 小澤 晃1, 前原 菜美子1, 矢尾板 久雄1, 木村 正人1, 水本 雅弘2, 崔 禎浩2, 其田 健司3, 小野 頼母
3, 小泉 沢3, 田中 高志1 （1.宮城県立こども病院 循環器科, 2.宮城県立こども病院 心臓血管外科, 3.宮城県立
こども病院 集中治療科）
Keywords: 胸部仮性動脈瘤, ステントグラフト, 外ステント
 
【背景】小児では極めて稀な胸部仮性大動脈瘤に対してステントグラフトを用いた治療経験を得たのでこれを報
告する。【症例】3歳女児。診断は大動脈縮窄症、完全房室中隔欠損症、口唇口蓋裂、重度精神発達遅滞。日齢
3に両側肺動脈絞扼術、月齢2に大動脈弓再建術、主肺動脈絞扼術を経て月齢８に心内修復術を施行した。術
後、気管軟化症、左気管支狭窄症が顕在化し抜管困難となり、左主気管支に外ステント術を施行した。さらに気
管切開を行い退院に至った。術後2年間は周期性嘔吐症で頻回の入退院歴があったが、吐血や喀血の既往はな
かった。今回、発熱、咳嗽、嘔吐症状で入院した。入院当日の夜間に気管切開部と鼻腔から突然の大量出血を来
たし、出血性ショックとなった。消化管内視鏡検査、気管支鏡検査および造影 CT検査により、外ステントに起因
する胸部仮性動脈瘤、食道穿孔、気管食道瘻による出血の診断に至った。深鎮静や呼吸管理による鎮静化を試み
たが、自発呼吸や体動を契機に容易に再出血し、感染のリスクも高く外科的介入は困難とされた。そこで状態安
定化のため、仮性動脈瘤にステントグラフトを留置する方針となった。右大腿動脈からカットダウンにより8Fr
シースを挿入し、 GORE®社 VIABAHN®ステントグラフト(10 mm×39 mm)を病変部位に留置した。留置後は出血がコン
トロールされ、その結果状態は安定し、後日外ステント抜去術、頸部食道瘻、胃瘻造設術を行った。【結語】小
児において外傷後動脈瘤に対するステントグラフト使用報告は散見されるが、胸部大動脈瘤に対する症例は極め
て稀である。成人ではグラフト感染による再手術の報告もあり、本症例でも今後の経過に注意が必要である
が、ステントグラフト留置は小児の仮性動脈瘤による出血症状に対して有効であった。
 
 

小児心臓カテーテル検査後に下肢血圧差を契機に診断された大腿
動脈血栓症の一例

○提島 丈雄, 加藤 健太郎, 阿久澤 大智, 中西 祐斗, 吉村 元文, 吉田 真衣, 沼田 寛, 坂部 匡彦, 桝野 浩彰,
荒井 篤, 渡辺 健 （北野病院 小児科）
Keywords: カテーテル治療, 術後遠隔期・合併症・発達, 川崎病・冠動脈・血管
 
【症例】10ヵ月男児【現病歴】川崎病性冠動脈瘤に対して,冠動脈・心機能評価目的に心臓カテーテル検査を施行
した.右大腿静脈と動脈へのシース挿入時間は約1時間要し,検査は1時間30分で終了した.検査終了1時間後に
ACT:186secであったため(当院では ACT≦200secでシース抜去),右大腿静脈シース抜去し30分間圧迫止血,次いで
右大腿動脈シース抜去し30分間圧迫止血とした.シース留置時間は3時間30分であった.帰室1,2,3時間後では両下
肢皮膚色は良好,触診で温度差は認めなかった.検査終了10時間後に下肢血圧左右差(右下肢:84/41,左下
肢:103/48mmHg)が出現し,右足背動脈触知微弱を認めた.下肢エコーで右大腿動脈に3.06×2.60mmの血流不良域を認
めたため,右大腿動脈血栓症と診断した.ヘパリン100U/kg静注し400U/kg/h持続点滴,ウロキナーゼ1200U/kg静注し
2700U/kg/h持続点滴を6時間施行した.診断後7時間で下肢血圧左右差は消失,右足背動脈触知良好となった.下肢エ
コーでは血流不良域改善,下肢造影 CTで血栓形成はなく,下肢サーモグラフィーで温度差を認めなかった.ウロキ
ナーゼを漸減中止しワーファリン1か月間と抗血小板量のアスピリン3か月間内服とし発症5日後に退院とした.退
院1ヵ月後,両側足背動脈触知良好であり,後遺症は認めない.【考察】カテーテル検査に伴う合併症の1つに動脈血
栓症がある.リスクとして穿刺者の熟練度,シース抜去後の圧迫方法,患児の血管径が考えられる.本例では動脈穿
刺に1時間要し,圧迫止血時間は30分であった.本児の大腿動脈径は1.6mm,使用した4Frシースは1.3mmと血管径に余
裕なく,血管内膜損傷のリスクがあった.本症例を教訓に当院ではカテーテル検査前にエコーでの両側大腿動脈径
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測定,カテーテル検査者全員の動脈触知,圧迫止血時間は15分とルーチン化した.本例のように下肢血圧左右差のみ
で発見される場合があるため,認めた場合は速やかに下肢エコーを施行・評価し,血栓溶解薬の全身投与が望まれ
る.
 
 

成人先天性心疾患に対する当院のカテーテル治療の現状
○豊田 直樹1, 稲熊 洸太郎1, 石原 温子1, 坂崎 尚徳1, 森 おと姫2, 前田 登史2, 吉澤 康祐2, 長門 久雄2 （1.兵
庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科, 2.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科）
Keywords: 成人先天性心疾患, カテーテル治療, 遺残病変
 
【背景】先天性心疾患の生命予後は改善している一方で、成人期に様々な遺残病変や血行動態異常に対してカ
テーテル治療を行うことがある。【目的】当院での成人先天性心疾患（ ACHD）に対するカテーテル治療の現状を
明らかにする。【対象と方法】2015年1月から2019年12月までの過去5年間に当施設でカテーテル治療を施行した
ACHD症例のうち、 ASD・ PDA単独の経皮的閉鎖術、 vPS単独の経皮的拡張術を除外した15例。カテーテル治療の
適応、内容、予後を診療録から後方視的に検討した。【結果】心疾患は Fontan術後6例（単心室3例、 TA1例、そ
の他2例）、二心室修復術後7例（ TOF3例、 ASD2例、 TGA1例、 IAA complex1例、 congenital MS1例）、
VSD/ES1例に対して、延べ26回のカテーテル治療を実施。治療時年齢は中央値34歳（20-50）。治療理由は狭窄病
変5例、左右短絡4例、喀血3例、心不全1例、門脈性肺高血圧1例、チアノーゼ1例。治療内容は PTA/BVP8回、コイ
ル・プラグによる血管塞栓術13回、ステント留置4回、プラグによるフェネストレーション閉鎖1回。治療後観察
期間は3.3年（0.3-4.8）で、喀血の1例が4回の塞栓術を繰り返し、後に肺炎・敗血症で死亡した。【考察】当院
では単心室症例での側副血管の塞栓術や二心室症例の肺動脈狭窄への PTAが多かった。狭窄血管への PTAの効果
は限定的でステント留置が有効である。今後の中長期的予後の検討が必要である。
 
 

カテーテル治療における治療時体重の影響
○鹿島田 渉1, 藤岡 泰生1, 吉原 尚子1, 中尾 厚2, 土屋 恵司1 （1.日本赤十字社医療センター 小児科, 2.日本赤
十字社医療センター 新生児科）
Keywords: 低出生体重, カテーテル治療, 新生児
 
【背景】 CHDに対し生後早期にカテーテル治療(CI)を行うことがあるが, 体重による有効性や合併症などの差異
は明らかでない.【目的】当院 NICU入院中に CIを行った症例を体重別に比較し, 背景, 治療内容, 転帰, 有害事
象等を検討する.【方法】2011年から2019年に CIを行った症例の診療録を後方視的に検討し, CI時体重が2500g未
満(L群)/2500g以上(nL群)の２群間で比較した.【結果】57例(L群/nL群=17/40例)に79回(L群/nL群=24/55回)の
CIが行われた. CI時体重の中央値は1860 (842∽2489)/ 3080 (2500∽4522)g( P ＜ 0.001)で, 主疾患の内訳は
TGA 5/21例, HLHS 1/7例, critical PS 2/2例, TOF 1/0例, TAPVR 1/0例, single RV 2/2例, PA/IVS 2/3例, TAC
1/1例, CoA/VSD 1/1例, Scimitar症候群 0/2例, DORV 1/1例であった. CIの内訳は BAS 6/28回, static BAS
12/5回, PTAV 1/1回, PTPV 2/6回, PTA 3/7回, ステント留置 2/5回, コイル塞栓 0/2回であった. 照射時間, 面
積線量積の中央値はそれぞれ36/32分( P = 0.839),130/185μ Gym2( P = 0.039)であった. 有害事象は不整脈が
2/7例, 低酸素が3/1例, ステント脱落が1/2例, カテーテル検査後の静脈閉塞が2/5例あり, L群で血管外穿通と事
故抜管が各1例, nL群で肺出血と血圧低下が各1例であった. 転帰は生存が20/54例, 死亡が4/1例( P = 0.028)で
あったが, CI関連の死亡はなかった.【結論】 CHDに対する CIは低体重でも安全に行える可能性がある.
 
 



[P25-5]

[P25-6]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

大動脈弁狭窄(AS)に対する経皮的大動脈弁形成術(PTAV)の治療成
績

○堀口 祥, 田中 敏克, 林 賢, 久保 慎吾, 三木 康暢, 松岡 道生, 亀井 直哉, 小川 禎治, 富永 健太, 城戸 佐
知子 （兵庫県立こども病院 循環器内科）
Keywords: PTAV, AS, AR
 
【背景】 ASに対する PTAVの有効性は確立されているが、将来的に外科的治療が必要となる症例も少なくな
い。【目的】当院における PTAVの治療成績と外科的治療が必要となる症例の予後規定因子について明らかにする
こと。【対象と方法】2001年1月から2018年12月までに PTAVを施行した14症例を対象とした。1例のみ1ヶ月間隔
で2回 PTAVを施行していたが、初回は対象から除外した。 PTAV後に外科的治療を要した群を A群(6例)、要さな
かった群を B群(8例)として月齢や体重、術前・術後の大動脈弁での収縮期圧較差(prePG、 postPG)、術前・術直
後の大動脈弁逆流(AR)の程度、バルーン/大動脈弁輪径などについて比較検討した。【結果】 PTAVを施行した
14症例は生後6ヶ月未満であり、全例で postPGは改善した。 PTAV施行時に1例で蘇生を要したが、それ以外の合
併症は認めなかった。比較検討した項目のうち、 PTAV時の体重以外では有意差はなかった。 A群の全例で
PTAV後の ARの進行が外科的治療の原因となっていた。また、大動脈弁上狭窄を合併していた症例が2例あり、い
ずれも A群であった。【考察】 A群の術中所見では二尖弁が多かったが、弁形態によって裂開しやすい部位が異
なることが ARの原因となる可能性がある。バルーン/大動脈弁輪径に有意差は認めなかったが、二尖弁の場合に
は小さめのバルーンを選択するなどの弁形態に合わせたサイズ選択により PTAV後の ARを減少させることができ
るかもしれない。【結語】 PTAVの治療成績は比較的良好であるが、約半数で ARにより外科的治療を要しており
ARの予防が重要な課題である。また、弁形態や大動脈弁上狭窄が予後規定因子となる可能性も示唆された。
 
 

AMPLATZER vascular plugによる治療後に再治療を要した肺動静脈
瘻の1例

○佐藤 恵也, 古川 岳史, 真弓 怜奈, 磯 武史, 若月 寿子, 松井 こと子, 原田 真菜, 福永 英生, 高橋 健, 稀
代 雅彦, 清水 俊明 （順天堂大学 小児科）
Keywords: 肺動静脈瘻, AVP, コイル
 
【背景】肺動静脈瘻(PAVM)は右左短絡に起因する低酸素血症による症状や、肺出血・心不全・脳梗塞などの合併
症のリスクがある. 現在では経皮的塞栓術が主流で, コイル塞栓に加え, 近年では AMPLATZER vascular
plug(AVP)の良好な成績が報告されている.【症例】15歳男児. 10歳時にチアノーゼを契機に肺動静脈瘻の診断に
至った. 左下肺全域に多発する肺動静脈瘻に対し当初は肺葉切除が考慮されたが, 計5本の AVPによる経皮的塞栓
術を行い酸素飽和度が88％から98％に改善し, その後は無症状で経過していた. 今回は喀血を主訴に入院, 酸素
飽和度は95%に低下していた. CTにて左 S6の PAVM再発と S10の肺出血を疑われた. 心臓カテーテル検査の結果
A6への再開通を認めたため, 計13本のコイルによる塞栓を行った. 現在治療後2か月が経過し, 肺出血の再発はな
く酸素飽和度は98%を維持している. 【考察】 PAVMに対する経皮的塞栓術は瘤内や流入血管に対する塞栓が一般
的であるが, 本症例は左下肺全域に肺動静脈瘻を認めたため, 初回治療において左下肺動脈全域に対し AVPによ
る塞栓を行った. 後方視的に胸部レントゲンを確認すると治療後1年では明らかに AVPの短縮を認めていた. その
ため当初はカバーできていた A6領域が再開通したと考えらえた. 従来 PAVMに対して良好な塞栓効果を有する
AVPにおいても, 小児例においては血管のコンプライアンスや成長に伴いデバイスの変形・再開通をきたす可能性
があり, コイルの併用も考慮する必要があると考えられた.【結語】小児の PAVMにおける経皮的塞栓術は, 時間
経過や成長に伴うデバイスの変形も考慮し治療戦略を立てる必要がある.
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デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）26（ P26） 
電気生理学・不整脈1
指定討論者:芳本 潤（静岡県立こども病院 循環器科）
 

 
当院でフォロー中の青年期に植込み型除細動器治療を行った6例の検討 
○渡邉 友博1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 石井 卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎1,2 （1.東京医
科歯科大学 小児科, 2.国立災害医療センター） 
乳幼児期に発症した致死性不整脈の3例 
○河野 洋介1, 喜瀬 広亮1, 吉沢 雅史1, 須長 祐人1, 星合 美奈子2, 犬飼 岳史1, 戸田 孝子1 （1.山
梨大学 医学部 小児科, 2.山梨県立中央病院 小児科） 
心室細動にて救急搬送され植え込み型除細動器を挿入した1男児例 
○村島 義範, 佐藤 充晃, 岩岡 亜理, 宮本 朋幸 （横須賀市立うわまち病院 小児医療センター 小児
科） 
遺伝性不整脈における WCDの有用性 
○松村 雄, 長原 慧, 高井 詩織, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （土浦協同病院 小児科） 
小児期に失神発作や心室頻拍/心室細動を来した遺伝性不整脈 
○渡部 誠一1, 松村 雄1, 中村 蓉子1, 渡邉 友博2 （1.土浦協同病院 小児科, 2.東京医科歯科大学小
児科） 
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当院でフォロー中の青年期に植込み型除細動器治療を行った6例の
検討

○渡邉 友博1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 石井 卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎1,2 （1.東京医科歯科大学
小児科, 2.国立災害医療センター）
Keywords: ICD, 青年期, 心事故予防
 
【背景】小児における植込み型除細動器(ICD)の植込み数は増加傾向にあるものの症例数は少なく、その後の経過
に関する報告も少ない。【目的】青年期に ICD植込みを行った症例について、植込み前後の状況を検討す
る。【方法】当院において18歳以下で ICD植込みを行った6例について、患者背景や ICD作動状況などについて診
療録を用いて後方視的に検討した。【結果】植込み後のフォローアップ期間は4ヶ月～8年半(中央値6年
3ヶ月)、植え込み時の年齢は11-17歳(中央値14歳)、男子3例、女子3例だった。適応は一次予防が1例、二次予防
が5例だった。基礎疾患は肥大型心筋症(HCM)が4例、不整脈原性右室心筋症が1例、 QT延長症候群が1例
だった。デバイスについては ICDが5例、 S-ICDが1例だった。フォロー中、3例に計8回の適切作動を認め、不適
切作動はなかった。3例中2例が女子で、全例 HCMの症例で、最終的に3剤の内服を行っていた。初回発作を含む計
13回の不整脈イベントはほぼ全てが運動を契機としており、発生時年齢は11-22歳（中央値14歳）だった。 ICD植
込み後の不整脈イベント発生年齢は12-22歳（中央値16.5歳）、初回イベントまでは4ヶ月-3歳(中央値
7ヶ月)だった。合併症として1例でリード不全と ICD感染を起こし、 S-ICDへの入れ替えを行った。全例β遮断薬
を内服しており、心筋症5例のうち4例で ACE阻害薬、3例で sotalol、1例で amiodaroneが併用されていた。【結
語】リード不全、 ICD感染の合併はあったが、不適切作動はなかった。 ICDの作動を減らすためには厳密な運動
制限が必要だと思われた。長期予後の解明にむけて更なる症例の蓄積が望まれる。
 
 

乳幼児期に発症した致死性不整脈の3例
○河野 洋介1, 喜瀬 広亮1, 吉沢 雅史1, 須長 祐人1, 星合 美奈子2, 犬飼 岳史1, 戸田 孝子1 （1.山梨大学 医学
部 小児科, 2.山梨県立中央病院 小児科）
Keywords: 致死性不整脈, LQT, CPVT
 
【背景】小児期に発症する致死性不整脈には、 LQT、 Brugada症候群や CPVTなどが一般的であるが、その初発年
齢は学童期以降であることが多い。今回、乳幼児期に発症した致死性不整脈を３例経験し、その臨床像を報告す
る。【症例１】2か月女児、哺乳後に突然啼泣し顔色不良となった。初回心電図は VF。アドレナリン投与により
心拍再開。心拍再開後の心電図に異常はなかったが、精査中に VFを繰り返した。 QT延長に伴う TdPから VFへの
移行を認め、 LQTと診断。β遮断薬＋メキシレチン投与を行い、 ICD植込み術後に退院。8歳時にRyR2遺伝子変異
が同定され、15歳時に ICD作動があり、β遮断薬＋フレカイニドへ変更。【症例2】10か月男児、おむつ交換後に
抱き上げた際に顔色不良となった。初回心電図は Asystole。胸骨圧迫により VFとなり、除細動により心拍再
開。その後も VTを繰り返し、 AMD投与にて SRを維持した。発作停止後の心電図では QT延長はなく、 AMD内服に
て発作コントロールを得たため、 ICD植込み術後に退院。退院後に VFによる ICD作動があり、発症時心電図から
short coupled TdPと診断。 AMDをベラパミルへ変更。原因遺伝子は同定されず。【症例３】3歳女児、家族に駆
け寄った際に突然倒れ込んだ。初回心電図は VF。除細動により心拍再開。心拍再開後の心電図で QT延長を認め
ず、多源性の PVC二連発を認めた。 AMDを開始したが、 QT延長による TdPとなり、β遮断薬へ変更。 ICD植込み
術後に退院。CALM1遺伝子変異を同定し、 CPVTと診断。【考察・まとめ】乳幼児期発症の致死性不整脈では、初
発時の発症誘因が把握し難く、心拍再開後の心電図に特徴的な所見がない場合は診断に苦慮する。遺伝子検査が
診断及び治療方針の決定に有用であるが、診断までの薬物治療として、 AMD投与開始後も不整脈が出現する場合
には、幼少期にも発症し得る LQT・ CPVT・ short coupled TdPを念頭にβ遮断薬や Ca拮抗薬の使用が不整脈の発
生予防に有効と考えられる。
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心室細動にて救急搬送され植え込み型除細動器を挿入した1男児例
○村島 義範, 佐藤 充晃, 岩岡 亜理, 宮本 朋幸 （横須賀市立うわまち病院 小児医療センター 小児科）
Keywords: 痙攣重積, 心室細動, 植え込み型除細動器
 
症例：4歳男児 主訴：失神、痙攣 家族歴：てんかん、突然死なし。既往歴：2018年5月、朝起床時に無呼吸を家
族が発見し痙攣様運動も認めたため当院救急搬送、痙攣重積の診断で入院した。挿管、 ICU管理となったが翌日
抜管。全身状態良好にて5日目には退院となった。てんかん疑いにて外来観察、同年8月脳波施行したが異常認め
ず一旦フォロー終了となっていた。現病歴：2019年11月、自宅で家族とかくれんぼをしている最中にぐったりし
呼吸停止しているところを父が目撃、救急要請した。心臓マッサージ継続中、車内で二度 AED作動し当院救急搬
送された。来院時は除皮質硬直肢位と頻脈、共同偏視認めたため痙攣重積と判断し抗痙攣薬を使用し頓挫し
た。その後覚醒するも発熱と従命困難残存したため頭部 MRIや髄液検査等も施行したが、明らかな異常は認めな
かった。救急搬送時の記録上心室細動（ Vf）を認めたため心筋炎や冠動脈疾患などの鑑別と遺伝性不整脈の可能
性も考え遺伝子解析を行った。入院後安静にて Vfの再燃なく経過したが、運動負荷心電図にて心拍数上昇に伴い
PVC頻発、二段脈も認められた。カテコラミン誘発性多型性心室頻拍（ CPVT）も疑われ、突然死予防のための植
え込み型除細動器（ ICD）挿入と薬物（カテコラミン）負荷試験目的に大学病院へ紹介した。 ICD挿入手術は無
事終了し外来フォロー中であったが3度除細動器の作動が確認されたとのことであった。その後遺伝子解析の結果
RYR2遺伝子の新規突然変異が同定され、 CPVTの診断に至った。結語 てんかん重積や失神と診断される症例の中
には、致死的不整脈が原因とされることがこれまでも報告されているが、今回我々も同様の症例を経験した。
ICD挿入を含め、突然死を防ぐためにもその原因検索と治療方針等については慎重な対応が必要と改めて認識させ
られた。若干の文献的考察を含め報告する。
 
 

遺伝性不整脈における WCDの有用性
○松村 雄, 長原 慧, 高井 詩織, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （土浦協同病院 小児科）
Keywords: QT延長症候群, 除細動器, 失神
 
背景2001年に米国において着用型除細動器 (Wearable ICD :WCD)の１８歳以上患者への適応承認があり、以後適
応拡大が行われ2015年には小児への適応も承認されている。国内でも2014年に保険償還され、使用が開始とな
り、近年では小児での使用報告も散見されるようになってきた。 今回、先天性 QT延長症候群(Long QT Syndrome
:LQTS)患者の使用経験を通して、小児患者における WCDの有用性を検討する。症例 16歳女性、既往として肺動脈
弁下心室中隔欠損に対してパッチ修復術を１歳時に施行している。午後1時頃昼寝をしていた時に室内電話で起こ
そうとしたところ、唸り声が聞こえた。家人が駆けつけ、ベッドの下にうずくまっている患児を発見した。その
後も安静時に強直間代性痙攣のエピソードが有りてんかん疑いとして精査を行った。発作前に胸痛、動悸と
いった胸部症状があったことから心原生失神を疑いループメモリ式イベントレコーダを施行した。前失神症状に
一致して心拍数200bpmの非持続性心室頻拍を認めた。また不整脈イベント時に QTc=500msと延長していたことか
ら LQTSが疑われた。エピネフリン負荷試験では急速投与で QTcの延長があり、 Type2様の反応を認め、β遮断薬
を導入とした。植え込み型除細動器の導入も提案したが同意が得られず、まずは WCDを導入することとした。考
察 本症例は失神の原因は心室頻拍である可能性が限りなく高いと考えられたが、状況証拠のみで失神時の心電図
をとらえる事はなかなか難しかった。 LQTSのガイドラインを参照すると本症例の ICD適応は class IIaであ
り、絶対的な ICDの適応なく、まずは診断を確実にする方針とした。植込み型心電図モニタの導入を考えた
が、心臓突然死の可能性がある本症例では除細動ができるデバイスが必要であろうと考え WCDを導入する方針と
した。診断までのつなぎや ICDを考慮する期間に WCDを導入するという選択肢を小児でも症例によっては考慮し
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てもいいと考える。
 
 

小児期に失神発作や心室頻拍/心室細動を来した遺伝性不整脈
○渡部 誠一1, 松村 雄1, 中村 蓉子1, 渡邉 友博2 （1.土浦協同病院 小児科, 2.東京医科歯科大学小児科）
Keywords: 失神, 心室頻拍, 遺伝性不整脈
 
【目的】失神発作や VT/VFを来して、小児遺伝性不整脈と診断された小児例の臨床的特徴を明らかにする。【対
象】自験例17例(男9、女8)、初回失神発作/VT/VF年齢0.5∽17.6歳(中央値8.6歳)、最終確認年齢9.0∽34.3歳(中
央値19.0歳)、経過観察期間0.1∽31.2年(中央値10.5年)。【方法】遺伝子検査を全例施行(1例結果未)。診断契
機、失神発作、 VT/VFの誘因、けいれん、治療と予後を検討した。【結果】臨床型は LQT1=7例、 LQT2=2例、
LQT3=3例、 CPVT=1例、 Brugada=4例。遺伝子変異陽性=11例65%、 KCNQ1=5例、 KCNH2=2例、 SCN5A=3例、
RYR2=1例、変異無し5例、結果未1例。診断契機は失神発作8例47%、 CPAOA 2例12%、ショック1例、学校心臓検診
2例12%、 CHD/SVTフォロー ECG2例、有熱時けいれん1例、家族スクリーニング1例。失神発作、 VT/VFの誘因は運
動（溺水を含む）11例(65%)、安静時3例（大きな音1例、夜間徐脈1例）、発熱3例(18%)。家族歴突然死2例
12%。けいれん5例29%(脳波異常4例)、溺水2例12%。治療は薬物療法14例82%、ﾍﾞｰﾀ遮断薬10例59%、ﾒｷｼﾚﾁﾝ3例18％
（上記2剤は LQT、 CPVTに対して）、ｷﾆｼﾞﾝ3例18%（ Brugadaに対して）。誘因除去として運動制限、大きな音を
避ける、積極的解熱等をそれぞれの疾患に合わせて行った。非薬物治療は PMI/ICD3例。無治療3例。予後は死亡
例無し、初診時 CPAOAの1例が低酸素性脳症。【考察、結語】小児期に失神発作や VT/VFを来す遺伝性不整脈には
LQT、 Brugada、 CPVTがあり、運動、水泳、発熱、大きな音、徐脈等が誘因になる。誘因除去、薬物治療、非薬
物療法で予後は比較的良好であった。
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○佐藤 亮介1, 川口 直樹1, 宗内 淳2, 大野 拓郎1 （1.大分県立病院 小児科, 2.九州病院 小児科） 
定期乳児健診を契機に診断した特発性心房粗動誘発性心筋症の1例 
○井福 俊允 （宮崎県立宮崎病院 小児科） 
心房中隔欠損症（ ASD）閉鎖術後に心房細動アブレーションを施行した一例 
○浅木 康志1, 檜垣 高史2, 小田 真矢1, 三木 航太1, 山田 文哉1, 宮田 豊寿2, 森谷 友造2, 千阪 俊
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[P27-1]

[P27-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

副伝導路離断後に心室内同期不全に起因する心室中隔のリモデリ
ング所見が改善した無症候性 B型 WPW症候群の1例

○粟野 裕貴1, 安孫子 雅之1, 高橋 辰徳1, 松木 惇1, 豊原 啓子2 （1.山形大学 医学部 小児科, 2.東京女子医科
大学 循環器小児・成人先天性心疾患科）
Keywords: WPW症候群, dyssynchrony, リモデリング
 
【背景】近年、心室内同期不全から左心機能低下を呈する B型および C型 WPW症候群において、抗不整脈薬やカ
テーテルアブレーションによる心機能改善の報告が散見されるが、心臓 MRIによる画像評価を含めた報告は少な
い。今回、心室内同期不全から左心機能低下を呈したが、カテーテルアブレーション後に心機能の改善および心
臓 MRIで心室中隔のリモデリング所見の改善を認めた無症候性 B型 WPW症候群の1例を報告する。【症例】4歳女
児。2歳時に心雑音を契機に前医で拡張型心筋症、 B型 WPW症候群を指摘された。心エコーで LVDd 40.8
mm(132%N)、 LVEF 35%と左心系拡大、左心機能低下、中隔の dyssynchronyを認め、心臓 MRIでは心室中隔のガド
リニウム遅延造影(LGE)陽性所見を認めた。心室内同期不全による左心機能低下と考えカテーテルアブレーション
を施行し、三尖弁輪後方で副伝導路を離断した。以降、 mechanical dyssynchronyは残存したが、次第に心機能
は改善傾向となり、カテーテルアブレーションより約1年半後の心エコーで LVDd 42.8 mm(126%N)、 LVEF
47.4%、心臓 MRIで心室中隔の LGE所見の消失を確認した。【考察】 WPW症候群における早期興奮部位の LGE陽性
例では局所異常壁運動を伴うことが多く、左心機能低下例が多いとされ、本症例でも中隔の収縮早期異常収縮に
よる中隔の機能性低灌流からリモデリングが生じたが、同期不全が改善したことでリバースリモデリングが生じ
たと推測される。また、本症例の心機能改善は同期不全の改善による効果に加え二次的に生じたリバースリモデ
リングも寄与したと考えられるが、治療による心機能改善が乏しい症例の報告もあり、適切な治療タイミングに
ついては今後さらなる検討が必要である。【結語】同期不全を呈する低心機能かつ LGE陽性例に対して時機を逃
さず治療介入を行うことで、同期不全の改善、リバースリモデリングによる心機能改善に期待できる可能性があ
ると考えられる。
 
 

Speckle tracking法による WPW症候群の心室内非同期と心機能評
価の検討

○秋本 智史, 福永 英生, 井福 真友美, 磯 武史, 細野 優, 重光 幸栄, 古川 岳史, 秋元 かつみ, 稀代 雅彦,
高橋 健, 清水 俊明 （順天堂大学 小児科）
Keywords: WPW症候群, dyssynchrony, ストレイン
 
【背景】顕在性 WPW症候群では頻拍発作イベントの無い症例でも副伝導路を介した心室興奮が非同期
(dyssynchrony)を来し、高度 dyssynchrony有する症例の中に心機能が低下し、一部は拡張型心筋症様変化にまで
至る可能性が存在する。【目的】未治療の顕性 WPW症候群を副伝導路の位置で分類し、 speckle tracking法によ
り左室の層別 strainを用いて心機能低下の特徴を明らかにする。【方法】対象は WPW症候群19例（ typeA群9例
(WA群）、 typeB群10例(WB群)）および年齢を合わせた正常対照群38例(N群)。胸骨傍短軸像より左室の心基部
(Bas)、乳頭筋部(Pap)、心尖部(Api)レベルの円周方向 Strain(CS)および重心方向 Strain(RS)、心尖部四腔断面
像より長軸方向 Strain(LS)を各内層・中層・外層に層別化し計測した。 dyssynchronyは各 segmentの RSの
ピーク値までの時間を標準偏差で計測した。【結果】年齢は WA群13.0±3.3歳、 WB群15.1歳±4.3歳、 N群14.7±
5.0歳。各群で左室駆出率および dyssynchronyに有意差は認めなかった。 LS全層で WB群の LSが N群と比較し有
意に低下を認めた。 CS内層は WA群・ WB群ともに BasCSおよび PapCSが正常群と比較し有意に低下を認めた。
CS中層は WB群の BasCSおよび PapCSが正常群と比較し有意に低下を認めた。 CS外層は WB群の BasCSでのみ正常
群と比較し有意差に低下を認めた。【結論】層別 strain解析では内膜層より strainの低下を認める傾向があ
り、部位別 strain解析では心基部から CSの低下を認める傾向が示された。 WPW症候群では WB群はより多くの部
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位で層別ストレインが低下するが非同期の指標は有意差を認めない。層別ストレインは収縮能低下の初期段階を
鋭敏に反映している可能性がある。
 
 

アプリンジンが発作性上室性頻拍予防に著効を示した修正大血管
転位症（ SLL）・ TCPC術後の女児例

○佐藤 亮介1, 川口 直樹1, 宗内 淳2, 大野 拓郎1 （1.大分県立病院 小児科, 2.九州病院 小児科）
Keywords: アプリンジン, 修正大血管転位, 房室回帰性頻拍
 
【背景】 Fontan術後の頻脈性不整脈は心拍出量の低下を招くため、発作コントロールは重要であり、さらに慢性
心不全の病態であるため、心機能を低下させない抗不整脈薬の選択が重要である。【症例】修正大血管転位 [
cTGA (SLL)]、心室中隔欠損、肺動脈閉鎖の女児。月齢11に BCPS・心房中隔欠損拡大術・左肺動脈形成術、2歳
5か月時に TCPCが施行された。術後、心不全治療としてジゴキシン内服が行われていた。5歳2か月時に初回の
PSVTを発症。 ATPで容易に停止し re-entry機序と判断した。ジゴキシン血中濃度を慎重に調節したが、同薬のみ
での発作予防が困難で、6歳3か月からプロプラノロール内服を開始し4mg/kgまで増量を行ったが発作頻度の減少
には至らなかった。9歳4か月時に心機能に配慮しアプリンジンを導入して以降、頻拍発作は全く発生せず良好な
コントロールが得られている。【考察】 cTGA (SLL)では先天的に前後方に二つの房室結節を有し、その二つの房
室結節間で Slingを形成する。一方を順行性に、他方を逆行性に旋回する事で房室回帰性頻拍 (AVRT)を発生し得
る。本症例も ATP投与で容易に停止することから Slingに起因する AVRTと考えた。アプリンジンは Vaughan
Williamsの Ib群薬に分類されるが、他の Ib群と異なり上室頻拍にも有効である。小児への使用報告は多くない
が、心機能抑制が少なく、 QT延長作用も少ないことから、心機能に不安のある症例には比較的使用しやすい抗不
整脈薬と考えられる。本症例においても心機能低下や QT延長の有害事象は発生していない。【結論】 cTGA
(SLL)・ TCPC術後の Sling形成に伴う AVRT予防にアプリンジンが著効を示した。アプリンジンは陰性変力作用が
低く、複雑心奇形術後や心機能低下を伴う PSVT治療に使用しやすい薬剤と考える。
 
 

定期乳児健診を契機に診断した特発性心房粗動誘発性心筋症の1例
○井福 俊允 （宮崎県立宮崎病院 小児科）
Keywords: 心房粗動, 頻脈誘発性心筋症, 頻脈性不整脈
 
【背景】胎児期から乳児早期に発症する心房粗動(AFL)の多くは特発性である。一方、持続する頻脈性不整脈は頻
脈誘発性心筋症(TIC)を引き起こすことがある。今回、特発性 AFLに伴う TICと診断した1例を経験した。【症
例】3ヵ月男児。周産期に異常指摘なく、出生後も哺乳や体重増加は良好であった。定期乳児健診で近医を受診し
た際に異常な頻脈を指摘され、同日当院紹介受診となった。来院時の呼吸・循環は比較的保たれていたが、誘因
なく変動する160～240回/分の QRS幅が狭く P波不明瞭な頻脈、胸部 X線および心エコーで著明な心拡大、心機能
低下を認めた。明らかな心内奇形はなかった。12誘導心電図記録下にアデノシン三リン酸(ATP)を急速静注し、鋸
歯状波を確認できたため AFLと診断した。循環不全が切迫していると判断し、心電図同期下カルディオ
バージョンを施行。洞調律へ復帰した。心拡大・心機能低下に対して入院後水分制限、ミルリノン持続静注、利
尿剤とカルベジロール投与を開始した。経時的に状態は改善し、25病日に自宅退院となった。現在診断後10カ月
で AFLの再燃なく、心拡大や心機能もほぼ正常化している。【考察】本症例は洞調律復帰後、心拡大・心機能が
経時的に改善した。ウイルス性心筋炎、ミトコンドリア病やライソゾーム病、先天性代謝異常に関する精査には
異常を認めなかった。新生児や早期乳児の頻脈性不整脈や心筋症では明らかな循環不全徴候を指摘できない場合
があり、丁寧な聴診や身体診察を心がける必要がある。
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心房中隔欠損症（ ASD）閉鎖術後に心房細動アブレーションを施
行した一例

○浅木 康志1, 檜垣 高史2, 小田 真矢1, 三木 航太1, 山田 文哉1, 宮田 豊寿2, 森谷 友造2, 千阪 俊行2, 高田 秀
実2, 太田 雅明2 （1.愛媛大学 ME機器センター, 2.愛媛大学大学院 小児科学講座）
Keywords: ASD, 心房細動, カテーテルアブレーション
 
【背景】 ASDに対するカテーテル治療は、2006年に健康保険で認められ、現在では、低侵襲な治療法として普及
している。一方で、心房細動（ AF）に対するカテーテルアブレーションは確立した治療法であるが、閉鎖栓の留
置のため左房（ LA）へのアプローチが困難になる。 AFを伴う ASDについては治療戦略が重要である。【症
例】73歳女性。2012年3月、倦怠感およびふらつきを自覚し当院へ紹介入院した。経食道心エコー図検査（
TEE）で ASDを認め、右心カテーテル検査では Qp/Qs=1.8であり、 ASD閉鎖術の適応と判断された。 ASD閉鎖術を
行うにあたり、 AFに対する肺静脈隔離術（ PVI）を先行して施行する方針となったため、2012年4月初回 PVIを
施行した。その後の AF再発の可能性を考慮し、約2年間経過観察したのち2014年6月心臓電気生理学的検査
(EPS)にて PVIの再伝導がないことを確認後、 ASDのカテーテル閉鎖術を施行した。以後、経過良好であった
が、2017年7月 AFの再発を認めた。 ASD閉鎖術を既に施行しているため心房中隔穿刺で難渋することが予想され
たため、 TEEおよび心臓 CTにより穿刺部位を詳細に検討し、2ndAFアブレーションを施行した。心腔内超音波検
査も併用した。幸い心房中隔後下方に穿刺スペースがあり閉鎖栓デバイスを避けて LAへのアプローチが可能であ
り、問題なく左房後壁隔離術を施行しセッション終了とした。以後 AF再発は認めていない。【考察および結
語】本症例は ASD閉鎖に伴い、再発の可能性を十分考慮し、 ASD閉鎖術を行ったが AFの再発を認めた症例であ
る。 LAへのアプローチにおいては、詳細に穿刺部位を評価することにより閉鎖栓デバイスを避けて心房中隔穿刺
が行えたため、安全に LAにアプローチすることが出来た。 ASD閉鎖術後に再発した AFに対するカテーテルアブ
レーションを施行した症例を経験したので報告する。
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デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）28（ P28） 
電気生理学・不整脈3
指定討論者:豊原 啓子（東京女子医科大学 循環器小児 成人先天性心疾患科）
 

 
健常児童・生徒と QT延長症候群患児における QT時間と自律神経活動の日内変
動についての検討 
○塩川 直宏1, 川村 順平1, 上野 健太郎1, 吉永 正夫2 （1.鹿児島大学医歯学総合研究科 小児科学分
野, 2.鹿児島医療センター 小児科） 
胎児徐脈で発見され、 KCNQ1の同じ部位のミスセンス変異のみつかった
LQT1の2例 
○五藤 明徳, 長井 典子, 水野 隼人, 成瀬 和久 （岡崎市民病院 小児科） 
QT延長症候群2型に対する集学的治療 
○芳本 潤, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 金 成海, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦 （静岡県立こども病
院 循環器科） 
QT延長症候群2型に合併した VSDに根治術を行なった1例 
○竹蓋 清高1, 島袋 篤哉1, 佐藤 誠一1, 西畑 昌大1, 加藤 昭生1, 中矢代 真美1, 西岡 雅彦2, 菅野
勝義2, 中村 真2, 蒔田 直昌3 （1.沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 小児循環器内科,
2.沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 小児心臓血管外科, 3.国立循環器病研究センター
創薬オミックス解析センター） 
側弯症と頻回な Torsade de Pointesを呈した診断不明な QT延長症候群の男児
例 
○笠井 優香, 加藤 雅崇, 並木 秀匡, 小森 暁子, 鮎澤 衛 （日本大学 医学部 小児科学系小児科学分
野） 
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健常児童・生徒と QT延長症候群患児における QT時間と自律神経
活動の日内変動についての検討

○塩川 直宏1, 川村 順平1, 上野 健太郎1, 吉永 正夫2 （1.鹿児島大学医歯学総合研究科 小児科学分野, 2.鹿児島
医療センター 小児科）
Keywords: QT延長症候群, Holter心電図, Heart rate variability
 
【背景】 QT時間には日内変動がみられ、 QT延長症候群1型(LQT1)では運動時に、 LQT2では突然の騒音、安静/睡
眠中、起床時などに心イベントが起きうることはよく知られている。しかし、自律神経活動と心イベントの関連
性についての報告は少ない。【目的】 LQTS患児における QT時間と自律神経活動の日内変動について関連性を明
らかにし、突然死を予防する。【方法】健常小児105名(M/F 53/52)、 LQT1患児16名(M/F 7/9)、 LQT2患児19名
(M/F 8/11)の Holter心電図を用いた。深夜（睡眠中で総心拍数/1時間が最低の時刻）、起床時、日中の活動帯
(午前; 起床～12:00、午後; 12:00～18:00、夜; 18：00～就寝、各時間帯で総心拍数/1時間が最大の時刻）の5時
間帯から、最大・最低・平均心拍数時の3枚の心電図を抽出した。個々の心電図から連続3心拍の QT/RR時間を接
線法で求め、 Fridericia法による補正値(QTc)を用いた。また、自律神経活動は Holter心電図より心拍変動
(HRV; Heart rate variability)を解析し定量的に求めた。【結果】 LQT1の QTcは健常より有意に長く(p＜
0.001)、 LQT2においても同様だった(p＜0.001)。日内変動について、疾患の有無や年齢群にかかわらず、深夜の
最大心拍数のときに QTcが最大だった。日中の活動時間帯における小学生では LQT1の方が LQT2より QTcが長
かった(P=0.049)。逆に深夜睡眠中の中高生においては、 LQT2の方が LQT1より QTcが長かった(P=0.03)。自律神
経活動について、中高生において深夜睡眠中の LQT2と健常では LQT2の方がより交感神経活動が活発になってい
た(p=0.018)。【考察】 LQT2の中高生において、睡眠中に交感神経活動が活発になっていて QT時間も延長してい
た。このことは LQT2患児が安静/睡眠中、起床時に心イベントを引き起こす原因を説明しうると考えられた。そ
のため心イベント予防のためには、睡眠中を含めた QT時間の評価が重要で、治療介入の必要性や治療効果判定に
Holter心電図は有用である。
 
 

胎児徐脈で発見され、 KCNQ1の同じ部位のミスセンス変異のみつ
かった LQT1の2例

○五藤 明徳, 長井 典子, 水野 隼人, 成瀬 和久 （岡崎市民病院 小児科）
Keywords: LQT1, 胎児徐脈, KCNQ1
 
【背景】 KCNQ1遺伝子変異は LQT1の原因として報告されており、一般には運動時に QT延長が増悪し、運動突然
死の遺伝子変異として知られる。今回胎児徐脈を指摘され、 LQTの家族歴があることから遺伝子検査をしたとこ
ろ、血縁関係のない2症例から同じ部位の変異が見つかったため報告する。【症例1】15歳女。兄が学校検診で
QT延長、母のいとこに若年突然死の家族歴がある。在胎36週に胎児徐脈で当院に紹介、38週4日2714gで出生、出
生後 HR100/minの徐脈だが、心エコーで形態異常なく状態は安定していた。心電図で U波と軽度 QT延長の所見あ
るも1か月後は QTc0.42secであったためフォロー終了となった。小学校4年生の検診で LQTが指摘され他院で
フォローされていたが、15歳時に精査目的に当院再紹介となった。起立性調節障害様の失神歴はあったが、運動
時の失神はなかった。安静時は HR45/min、 QTc0.43secであったが、 T-masterの負荷後3分で、不整あり一定で
はないが、最長で QTc0.57secと延長を認めた。 KCNQ1遺伝子、 KCNH2遺伝子に変異が認められ、 LQT1+LQT2と診
断された。β blocker少量内服で経過観察中である。【症例2】0歳男。家族歴は、母、母方祖父、伯母に LQT指摘
されたことがあり、いとこが胎児徐脈と LQT傾向があるも改善したため2歳でフォロー終了とされた家族歴があ
る。在胎32週に胎児不整脈の疑いで紹介となるも胎児心エコーでは徐脈以外の異常はなかった。37週
5日、2632gで出生、安静時 HR100/min前後の軽度徐脈で、 V2-4では notchedTがあり、 QTc0.52secであった。症
例１と同じ部位に KCNQ1遺伝子のミスセンス変異が認められたが、生後２ Mで徐脈傾向はなくなり、現在無投薬
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で経過観察中である。従兄弟も遺伝子検査中である。【結語】胎児徐脈が指摘され、出生後徐脈と LQT傾向を認
め、同じ部位での KCNQ1遺伝子変異を有する2例を経験した。胎児徐脈と LQTが同じ遺伝子変異で起きる可能性が
あり、今後の症例の蓄積が待たれる。
 
 

QT延長症候群2型に対する集学的治療
○芳本 潤, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 金 成海, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖彦 （静岡県立こども病院 循環器
科）
Keywords: QT延長症候群2型, 左交感神経節切除術, 薬物治療
 
【緒言】 QT延長症候群2型（ LQTS２）は薬物治療・非薬物治療の奏効率は他の QT延長症候群に比較して低
い。管理における問題点の検討を行った。【方法】2009年11月から2020年1月までに外来・入院診療を行った遺伝
子検査で QT延長症候群2型を確認された患者さんにつき診療録を用いた後方視的検討を行った。【結果】症例は
3家系７名。男女比は３：４。 Proband3名はいずれも失神を初発症状としていた。 Cascade analysisを行った
4名のうち1名に失神を認めている。治療内容はβ遮断薬が全員に投与されていたが、3名は内服を自己中断、1名は
コンプライアンス不良で内服中断中に失神のエピソードを認めていた。β遮断薬はナドロール2名メトプロロール
1名プロプラノロール1名であった。2名は失神のメキシレチンは2名に投与されていた。カリウム製剤は1名に投与
されていた。β遮断薬の増量困難で失神を繰り返した女性例には ICD植え込み、内視鏡的左交感神経切除、経口ピ
ルの併用を行い管理していたが、内服コンプライアンス不良のため失神を起こしている。遺伝子検査は2家系につ
いては他院で、1家系は当院で依頼し実施されている。1家系は遺伝子検査の結果についての詳細な説明が行われ
る前に当科紹介となっている。【考察】 LQTS2の発症リスクは音刺激や妊娠出産が知られているが、リスク回避
は困難なことが多い。内服でのコントロールが困難な場合、選択肢は限られており集学的治療が必要となる。遺
伝子検査実施後の説明が行われていなかった家系があったことは、専門施設での管理の必要性を示唆する。
 
 

QT延長症候群2型に合併した VSDに根治術を行なった1例
○竹蓋 清高1, 島袋 篤哉1, 佐藤 誠一1, 西畑 昌大1, 加藤 昭生1, 中矢代 真美1, 西岡 雅彦2, 菅野 勝義2, 中村
真2, 蒔田 直昌3 （1.沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 小児循環器内科, 2.沖縄県立南部医療セ
ンター・こども医療センター 小児心臓血管外科, 3.国立循環器病研究センター 創薬オミックス解析センター）
Keywords: QT延長症候群, 心室頻拍, 心室中隔欠損
 
【背景】 QT延長症候群(LQTS)を合併した先天性心疾患の手術症例の報告は存在するが，新生児期に心室頻拍
(VT)をきたし乳児期に手術を要する症例の報告は少ない．日齢1に VTを契機に診断にいたり，生後2ヵ月で根治術
を行なった心室中隔欠損(VSD)の1例を報告する． 
【症例】胎児診断無し，在胎37週，3310gで出生の女児．日齢1に反復するチアノーゼの精査のため当院に搬
送．肺高血圧を合併した VSDと診断．また脈無し VTを繰り返し，7回の同期下カルディオバージョンを要し
た．非発作時の心電図にて交代性 T波，著明な QT延長から LQTSによる TdPと診断し，マグネシウム静注，リド
カイン静注を行い発作をコントロールした．国立循環器病研究センターにて遺伝子検査を行い， LQTS 2型が強く
疑われた．日齢1以後はメキシレチンの内服により発作を認めなかったが， VSDの左右短絡増加による心不全症状
が顕在化，利尿薬を調整し入院を継続し，生後2ヶ月で根治術を行なった．手術当日は QT延長をきたす薬剤の使
用を極力避け，メキシレチンの持続静注を行い，安静を保ったことで不整脈を起さずに帰室．術後2病日に低 K血
症を契機に非持続性 VTを認めたが，電解質補整及び内服調整を行い，その後は発作なく経過，術後17病日に退院
した． 
【考察】新生児期に不整脈を発症する LQTSは VT Stormを起こすリスクが高い．姑息的手術の選択肢も考えられ
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たが，心室負荷のかかった状態で在宅でみていくことのリスクは高いと判断し，周術期に VT Stormをきたした場
合には ECMO下に管理することも想定したうえで一期的根治術を施行した．遺伝子診断の結果， QT延長症候群2型
と判明したことで，周術期に使用できる薬剤が明確になった． 
【結語】 LQTSを合併した VSDの根治症例を経験した．治療方針の決定に遺伝子診断は有用であった．
 
 

側弯症と頻回な Torsade de Pointesを呈した診断不明な QT延長
症候群の男児例

○笠井 優香, 加藤 雅崇, 並木 秀匡, 小森 暁子, 鮎澤 衛 （日本大学 医学部 小児科学系小児科学分野）
Keywords: QT延長, 遺伝生不整脈, 植え込み型除細動器
 
【背景】遺伝生不整脈の中には致死性の不整脈を起こし、重篤な転機を辿ることがあるため、適切な診断・管理
が必要である【症例】3歳男児。股関節脱臼と側弯症があり他院通院中であった。日中は特にいつもと変わらず過
ごしていたが、夜間に突然、心室細動を2回起こし、電気的除細動を行いながら、当院救命センターへ搬送と
なった。当院救命センターでも2回心室細動になったが、アミオダロン静注後は致死性不死脈は起こさなく
なった。初療室での心電図で QTc600msecと著明な QT延長と心エコーで拡張型心筋症様の所見を認めた。 QT延長
症候群を考え、アミオダロンを漸減し、インデラルとメキシレチンを開始したが、 Torsade de Pointesが徐々に
出現し、頻回となったため、 ICD植え込み目的で他院へ転院した。他院にて ICD植え込みと薬物の調整を行
い、病状は安定し退院した。【考察】遺伝生不整脈の確定診断には遺伝子検査が必須であり、今回も検索したが
LQTS1-3の遺伝子異常は認められなかった。叔父（母の弟）が同様な経過で若年で突然死しており、今後、他の遺
伝子検査を含め更なる原因検索をしながら経過を追いたい。
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デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）29（ P29） 
電気生理学・不整脈4
指定討論者:堀米 仁志（筑波大学医学医療系 小児科）
 

 
Dyssynchronyを生じた Fontan failureに対して CRTが著功した一例 
○橘高 恵美, 安藤 達也, 古河 賢太郎, 石川 悟, 森 琢磨, 飯島 正紀, 藤原 優子 （東京慈恵会医科
大学附属病院 小児科学講座） 
Extracardiac TCPC Fontan術後の徐脈頻脈症候群に対しペースメーカ植え込み
が奏功した1例 
○藤田 修平1, 西田 圭吾1, 畑崎 喜芳1, 村田 明2 （1.富山県立中央病院 小児科, 2.富山県立中央病
院 心臓血管外科） 
成長に伴うペースメーカリード伸展及びリード不全に対してリード抜去を施行
した6例 
○工藤 恵道1, 豊原 啓子1, 竹内 大二1, 稲井 慶1, 富松 宏文1, 杉山 央1, 片岡 翔平2, 矢崎 恭一郎2

, 柳下 大悟2, 江島 浩一郎2, 庄田 守男2 （1.東京女子医科大学 循環器小児科, 2.東京女子医科大学
循環器内科） 
多脾症候群における徐脈性不整脈の臨床像 
○河合 駿, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 池川 健, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター循環器内科） 
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Dyssynchronyを生じた Fontan failureに対して CRTが著功した一
例

○橘高 恵美, 安藤 達也, 古河 賢太郎, 石川 悟, 森 琢磨, 飯島 正紀, 藤原 優子 （東京慈恵会医科大学附属病
院 小児科学講座）
Keywords: Fontan, CRT, 予後
 
【背景】成人領域では、 dyssynchronyによる心不全に対して CRTの有効性が多く報告されているが、複雑な形態
の先天性心疾患に対する適応やアプローチ法は定まっていない。今回我々は Fontan術後遠隔期に
dyssynchronyによる心不全を呈し、 CRTによって著明な改善を得られた一例を経験したため報告する。【症
例】20歳男性、 DORV(TGA type), CoA, multiple VSDに対して日齢4に Arch reconstruction、 PA banding、 DA
ligationを行い、2歳10か月時に fenestrated TCPC(ECC)を行った（盲端肺動脈の残存あり）。16歳6か月時のカ
テーテル検査で LVEF 52%、 RVEF 54%、 CI 3.4、 NYHA 1度であったが、2か月後に全身倦怠感が出現し、急性心
不全（ NYHA 3度）で入院した。心電図で QRS幅の拡大(160msec)を認め、心臓 MRIで TR regurgitant fraction
36%と高値で、 LVEF 24%(LVCI 2.03 l/min/m2)、 RVEF 34%(3.60 l/min/m2)と左室収縮機能低下が目立った。盲
端肺動脈による左室後負荷と wave reflectionが左室収縮機能不全を惹起し、それに伴う dyssynchronyが低心拍
出量の主因と考えて CRTを施行した。双極 button式心筋電極の右室リードは房室間溝近くの右室側壁と心尖部近
辺に、左室リードは左第6肋間側開胸で最も閾値が低い左室側壁に縫着した。 Pacing parameter は A-V delay時
間 100ms、 LV first、 V-V delay時間 80msに設定した。術後52日目のカテーテル検査で両心室 EF 36%、 CI
2.6と改善を認め、再入院なく術後３年経過した現在も両心室 EF 35%、 QRS 134msec、 NYHA 1と経過良好であ
る。【考察】急性期に TRの増悪を認め、盲端肺動脈への介入と合わせて DKS +TVPを検討したが全身状態不良で
あり、リスクが高いと判断した。さらに心電図と心臓 MRIから dyssynchronyが病態の首座と考え CRTを
行った。本症例では CRT術後早期に心機能が改善し、遠隔期も心機能を維持しており、 dyssynchronyによる
Fontan Failureへのアプローチとして CRTの有効性が示された。
 
 

Extracardiac TCPC Fontan術後の徐脈頻脈症候群に対しペース
メーカ植え込みが奏功した1例

○藤田 修平1, 西田 圭吾1, 畑崎 喜芳1, 村田 明2 （1.富山県立中央病院 小児科, 2.富山県立中央病院 心臓血管
外科）
Keywords: フォンタン手術, ペースメーカ植込み, 徐脈頻脈症候群
 
背景： TCPC Fontan術後に洞機能不全を伴う場合、接合部頻拍、心房頻拍に対して十分な抗不整脈薬の投与が難
しくコントロールに難渋することがある。 症例：両大血管右室起始に対し Glenn術後に TCPC Fontan手術を行わ
れた9歳男児。 TCPC Fontan術後より洞機能不全から接合部調律となり自然停止する接合部頻拍を認めていた。
Fontan術後3年後（6歳7か月）より自然停止する心房頻拍が出現した。 Fontan術後4年（7歳11か月）、心房頻拍
が持続するようになりソタロール内服（1.5mg/kg/d）を開始した。しかし、徐脈が著明であり薬物の増量ができ
ず頻拍コントロールに難渋した。心房頻拍は心室レートが154-173bpmで2：1伝導であった。心房頻拍が長時間続
くと顔色不良、嘔吐などの症状を伴い電気的除細動が必要となった。洞機能不全に伴う接合部調律と短い接合部
頻拍から心房頻拍が誘発されており、徐脈を改善する必要があると判断。心外膜リードを用いて抗頻拍ペーシン
グ機能のあるペースメーカ植込み（ Medtronic Azure XT DR）を行った（9歳0か月）。術後2日目に Wide QRS頻
拍（234bpm）が出現した。顔色不良、血圧低下のため心室頻拍の可能性を考慮し、電気的除細動を行ったが心房
期外収縮から直ちに再発した。ペースメーカの心内電位より１:１伝導する心房頻拍と判断し、ペースメーカから
の心房連続刺激で頻拍を停止させ、比較的早いペーシング（150ppm）にしたところ頻拍は抑制可能となった。以
後ソタロールを増量し、心房頻拍は短時間で自然停止するようになった。血行動態の安定に伴い BNPも低下し



[P29-3]

[P29-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

た。心房頻拍に対する抗頻拍ペーシング治療はソタロール内服（5mg/kg/dまで徐々に増量）による頻拍周期の延
長により心房心室伝導が1：1となったため抗頻拍ペーシング治療は実行されていない。結論： TCPC Fontan術後
の徐脈頻脈症候群では抗頻拍ペーシング機能のあるペースメーカ植え込みと抗不整脈薬の強化は有効な治療とな
りうる。
 
 

成長に伴うペースメーカリード伸展及びリード不全に対して
リード抜去を施行した6例

○工藤 恵道1, 豊原 啓子1, 竹内 大二1, 稲井 慶1, 富松 宏文1, 杉山 央1, 片岡 翔平2, 矢崎 恭一郎2, 柳下 大悟
2, 江島 浩一郎2, 庄田 守男2 （1.東京女子医科大学 循環器小児科, 2.東京女子医科大学 循環器内科）
Keywords: 経静脈ペースメーカ植込み, 成長, ペースメーカーリード抜去
 
背景：成長過程にある小児への経静脈ペースメーカ植込み（ＰＭＩ、 Pacemaker implantation）は、成長に伴い
リードが伸展するため非機能リードでなくても、将来のリード離脱を考慮して事前にリード抜去（ＬＥ、 lead
extraction）と新リード留置を行う必要がある。しかし本邦で小児リード抜去の経験は未だ少ない。方法と結
果：15歳以下で PMIを施行後、成長に伴うリード伸展に対してＬＥを施行した症例の成績を後方視的に検討し
た。対象は９リード/６例(心房リード３本、心室リード６本)。ＰＭＩ適応は全て房室ブロックでＰＭＩ時年齢は
各々４、４、６、８、10、13歳。ＬＥ適応は、全例が非感染の成長に伴うリード伸展およびリード不全であ
り、リードは全て機能リードかつ静脈閉塞は認めず。リード年齢は3.3±1.8年と比較的短期間であったが、身長は
22.3±11.6cm伸びていた。ＬＥにより全リードの完全抜去に成功した。５リードは Cookメカニカルシースで抜去
可能であったが、２リードは静脈との高度癒着を認め laserシースを使用した。抜去の際に鎖骨下からの抜去困
難で下肢からスネアで引き抜く Femoral approachは１リードで施行した。ＬＥと同時に５例で新リード留置（計
７本）も施行し、全例で重大な合併症は認めなかった。結論：成長過程の小児へのＰＭＩでは、計画的なＬＥと
リード入れ替えを考慮する必要がある。リード年数が低くても癒着が強い傾向はあるが、ＬＥは安全に施行可能
である。
 
 

多脾症候群における徐脈性不整脈の臨床像
○河合 駿, 水野 雄太, 杉山 隆朗, 池川 健, 若宮 卓也, 小野 晋, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明 （神奈川県立
こども医療センター循環器内科）
Keywords: 多脾症候群, 洞不全症候群, ペースメーカ
 
【背景】多脾症の不整脈管理に難渋することが多い。至適なリズム管理を模索するため当院で経験した多脾症例
の経過を検討した。【方法】2011年8月から2016年6月の期間に当院で出生した複雑心奇形を伴う多脾症18名を対
象とし診療録より後方視的に検討した。観察期間、洞不全症候群(SSS)と房室ブロック(AVB)の罹患率と発症時
期、ペースメーカ植え込み(PMI)の頻度と植え込み時期を評価した。心合併症に関しては共通房室弁の有無、二心
室もしくは単心室修復に分類した。初診時から調律の変化を心電図で継時的に評価、 PMIをした症例では心房
ペーシングによる latencyの変化を評価した。【結果】観察期間中央値は6.0年(0.6-7.5年)であった。 SSSの罹
患例は9名(50%)で診断時期は胎児期2例、出生後の発症は月齢中央値15ヶ月（1-42ヶ月）であった。 AVBに関して
は胎児診断されたものが1例、出生後診断例なし。 PMI例は7/18例(39%)で植え込み時期は中央値1.5歳(日齢1-
5.5歳)であった。 PMIの適応は SSS単独が6例、 SSSと AVB合併が1例。共通房室弁は11/18例(61%)で、うち
8/11例(73%)が SSSに進展した。非共通房室弁例は7/18例(39%)で、うち SSSを呈したものは2/7例(29%)で
あった。(p=0.15) 二心室修復例は4/18例(22%)、単心室修復14/18例(78%)で SSSに至ったものはそれぞれ4/4例
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(100%)、5/14例(36%)であった (p=0.08) 。出生後の心電図で洞調律が5/18例(28%)、その他の基本調律が13/18例
(72%)であった。経過中 SSSに至ったのはそれぞれで0/5例、9/13例(69%)であった。(p＜0.05) 心房ペーシングの
latencyは PMI直後では20ms(0-50ms)であったが遠隔期では38ms(15-56ms)であった。(p=0.058)【結論】多脾症例
は比較的短い観察期間においても多くの症例で SSSを呈した。出生直後に洞調律以外の基本調律は SSSに進展す
る危険因子である(p＜0.05,r2=0.82)。心房ペーシングの latencyは経年的に増悪し AV delayの再調整が必要に
なる可能性がある。
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デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）30（ P30） 
電気生理学・不整脈5
指定討論者:青木 寿明（大阪母子医療センター 小児循環器科）
 

 
先天性完全房室ブロックに対する体外式一時ペーシングの検討 
○森川 哲行1, 山形 知慧1, 佐藤 麻朝1, 小山 裕太郎1, 宮田 功一1, 永峯 宏樹1, 大木 寛生1, 吉村
幸浩2, 前田 潤1, 三浦 大1 （1.東京都立小児総合医療センター 循環器科, 2.東京都立小児総合医療
センター 心臓血管外科） 
先天性心疾患術後完全房室ブロックに対する恒久的ペースメーカ植え込み術後
に房室伝導が回復した症例の検討 
○加藤 愛章, 坂口 平馬, 鈴木 大, 福山 緑, 中島 公子, 三池 虹, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一
（国立循環器病研究センター 小児循環器内科） 
嘔吐により高度房室ブロックを呈しペースメーカ植込みを要した状況失神の
1例 
○嶋田 淳, 佐々木 都寛, 小山石 隼, 北川 陽介, 大谷 勝記, 高橋 徹, 三浦 文武 （弘前大学 小児
科） 
小児の心室期外収縮の管理の現状 
○塩野 淳子1, 矢野 悠介1, 林 立申1, 村上 卓1,2, 堀米 仁志1,2 （1.茨城県立こども病院 小児循環器
科, 2.筑波大学 医学医療系 小児科） 
narrow QRS tachycardiaと鑑別を要したベラパミル感受性心室頻拍 
○宮本 健志, 吉原 重美 （獨協医科大学 小児科） 
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先天性完全房室ブロックに対する体外式一時ペーシングの検討
○森川 哲行1, 山形 知慧1, 佐藤 麻朝1, 小山 裕太郎1, 宮田 功一1, 永峯 宏樹1, 大木 寛生1, 吉村 幸浩2, 前田
潤1, 三浦 大1 （1.東京都立小児総合医療センター 循環器科, 2.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科）
Keywords: 先天性完全房室ブロック, 体外式一時ペーシング, ペースメーカー植え込み
 
【背景】先天性完全房室ブロック（ CCAVB）は胎児・新生児期死亡率が高く、薬物療法に反応せず心拍数55 /分
以下の高度徐脈を呈する場合は出生直後から体外式一時ペーシング（ tPM）が行われることがある。しかし、
tPMの留置期間や合併症については明らかでない。【目的】 tPMの有効性と安全性を評価すること。【方
法】2010年以降に当院で胎児診断し、出生後治療を要した CCABV 7例の経過を後方視的に検討した。【結果】出
生時体重2030～2915g（中央値2430g）、出生時週数35週1日～38週4日（中央値36週6日）、出生時最低心拍数
38～90 /分（中央値49 /分）で、観察期間0.4年～8.3年（中央値3.3年）で、全例永久ペースメーカー植え込み（
PMI）が行われた（ DDD 3例、 VVI 4例）。7例中3例は tPMを留置（ T群）、4例はイソプロテレノール等の薬物
療法のみ（ M群）で PMIまで待機した。 T群は全例リード挿入部感染をきたし、 tPM挿入から感染までの期間は
19～49日（中央値41日）であった。 T群と M群で PMI実施時日齢は107 vs 38、心拍数は90 vs 57.5 /分、 PMI時
BNP は155 vs 407.5 pg/ml、 PMI時心胸郭比は 53.9 vs 66.1%であった（いずれも中央値）。【考察】ｔ PMは
PMI実施前までの心不全管理には一定の効果があったと考えられたが、リード挿入部感染のリスクは非常に高
かった。体重3 kg以下または日齢5未満で PMI後の感染が高率と報告されており、待機できれば tPMではなく
PMIが実施できる可能性がある。【結論】新生児、乳児の CCAVBに対するｔ PMは感染のリスクが高く、可及的な
短期間の挿入または薬物治療による PMI待機が望ましい。
 
 

先天性心疾患術後完全房室ブロックに対する恒久的ペースメーカ
植え込み術後に房室伝導が回復した症例の検討

○加藤 愛章, 坂口 平馬, 鈴木 大, 福山 緑, 中島 公子, 三池 虹, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環
器病研究センター 小児循環器内科）
Keywords: 房室ブロック, ペースメーカ, 先天性心疾患
 
【背景】先天性心疾患（ CHD）の周術期に発生した完全房室ブロック（ CAVB）の多くは術後数日で回復する
が、多くのガイドラインでは術後1週間で回復しない症例では恒久的ペースメーカ植込み（ PMI）の適応とされて
いる。一方で、恒久的 PMI後でも経過観察中に房室伝導が回復する症例も稀に経験する。【目的】 CHD手術に合
併した CAVBに対し PMI施行した症例の背景を検討し、後に房室伝導が回復した症例の特徴を明らかにする。【方
法】2012年1月から2019年12月の期間に当院を受診した PMI術後の CHD患者234例うち、 CHD手術に合併した完全
房室ブロックに対し PMI施行した患者52例を対象とした。術式、手術時年齢、恒久的ペースメーカ植込みまでの
期間、ペースメーカ作動状況（心室ペーシング率）について検討し、恒久的 PMI後に房室伝導が回復した症例の
特徴を検討した。【結果】術式は心室 Septation 5例、 Double Switch Operation 3例、心房スイッチ手術
2例、三尖弁置換 3例、僧帽弁置換 3例、共通房室弁置換 2例、三尖弁形成 3例、僧帽弁形成 1例、大動脈弓再建
+VSD閉鎖 4例、 TOF repair 5例、 AVSD repair 4例、大動脈スイッチ+VSD閉鎖 2例、その他15例であった。
CHD手術施行時期は中央値1.6（範囲0～60.7）歳で、 PMI施行時期は CHD手術後1（0～377）か月で
あった。フォローアップ期間16.2（0.3～40.6）年で、最終チェック時に39例（75.0％）では心室ペーシング率
99%以上であった。3例で心室ペーシング率は0.1%未満で房室結節での伝導が回復していることを確認した。房室
伝導の回復を確認までの期間はそれぞれ4か月、5.0年、12.5年であった。いずれも PMI直後は心室ペーシング率
は100％であったが、経過中にペーシング率が低下した。【結論】 CHD術後の CAVBは、遠隔期に房室伝導が回復
することがあるが、予測は困難である。
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嘔吐により高度房室ブロックを呈しペースメーカ植込みを要した
状況失神の1例

○嶋田 淳, 佐々木 都寛, 小山石 隼, 北川 陽介, 大谷 勝記, 高橋 徹, 三浦 文武 （弘前大学 小児科）
Keywords: 神経調節性失神, 心抑制型, ペースメーカ
 
【背景】神経調節性失神とくに状況失神は各種検査においても確定診断が困難であり、治療方針の決定には悩ま
されることが多い。今回、繰り返す失神の精査中に嘔吐による高度房室ブロックを確認し診断することができた
状況失神の1例を経験したので報告する。【症例】8歳、女児。2歳時に動脈管開存症に対してカテーテル治療歴が
あり、その際に Wenckebach型房室ブロックの診断となっていた。定期検診で高度房室ブロックへの進展と失神転
倒による左尺骨骨折が疑われたため、6歳時に当科紹介となった。電気生理検査では洞結節や房室結節の機能に異
常はなく徐脈や頻脈性不整脈の誘発も認めなかった。運動負荷心電図やヘッドアップチルト試験、顔面冷水浸水
試験においても房室ブロックは誘発されなかった。神経調節性失神として投薬なしで経過観察となったが、その
後も浣腸による排便時や歯磨き中の咽頭反射で意識消失を起こしていた。8歳時にホルター心電図装着中に胃腸炎
を罹患し、嘔気・嘔吐に伴い最大9.6秒の高度房室ブロックによる心室停止を認め、心抑制型の状況失神と診断さ
れた。意識消失を繰り返しており、ペースメーカ植込みの適応と判断し治療が行われた。【考察】神経調節性失
神の小児においても心抑制型ではペースメーカ治療が必要となる症例がいるので注意が必要である。【結論】神
経調節性失神においては心抑制型の検索のため繰り返し心電図評価が必要である。状況失神では迷走神経反射出
現時のホルター心電図はとくに有用であった。
 
 

小児の心室期外収縮の管理の現状
○塩野 淳子1, 矢野 悠介1, 林 立申1, 村上 卓1,2, 堀米 仁志1,2 （1.茨城県立こども病院 小児循環器科, 2.筑波
大学 医学医療系 小児科）
Keywords: 心室期外収縮, 診断契機, 学校心臓検診
 
【背景と目的】小児の心室期外収縮(PVC)はまれではない。その管理の現状を検証した。【対象と方法】2010年
1月から2019年12月までの10年間で、当院を受診した PVC238例。不整脈を主訴に受診・通院したものとし、先天
性心疾患や心筋症に合併したものは除外した。【結果】性別は男143例、女95例。受診時年齢は0～16歳(中央値
9歳)、小学生以上が205例(86%)であった。受診時年齢は学校心臓検診年齢に相当する6～7歳(小1)、12～13歳(中
2)にピークがあった。診断契機は学校心臓検診が180例で最も多く、その他の健診が18例、他疾患で偶然発見され
たものが26例などであった。同時に発見された疾患として、洞不全症候群、大動脈弁閉鎖不全が1例ずつ
あった。12誘導心電図で PVCが記録できた186例のうち、 PVC波形は上方軸58例、下方軸125例、右脚ブロック型
87例、左脚ブロック型89例であった。ホルターは118例、トレッドミルは143例で施行され、183例がホルターかト
レッドミルのいずれかを施行されていた。連発は29例で認められ、このうち3連発以上は11例であった。治療は
4例で行われ、内服3例、アブレーション2例(1例は不成功)であった。経過観察期間は0～8年(中央値0年)で、1年
以内に受診不要と判断されたものが128例であった。受診状況は、指示により終了したものが119例であった
が、自己中断したものが52例あった。治療目的の転院が2例で、経過観察目的で内科へ移行したものは3例のみで
あった。【まとめ】小児の心室期外収縮は学校心臓検診で発見されることが多い。受診不要と判断されるものも
多く、予後は悪くない。
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narrow QRS tachycardiaと鑑別を要したベラパミル感受性心室頻
拍

○宮本 健志, 吉原 重美 （獨協医科大学 小児科）
Keywords: ベラパミル, 心室頻拍, アブレーション
 
【症例】１１歳の女児で、学校で運動後から動悸があり翌日近医受診したとこ narrow QRS tachycardiaがあり救
急搬送となった。血圧は９０ mmHgと維持されていたが心拍数174回/分の頻脈性不整脈を認めた。 ATPを急速静注
したが停止せず、ベラパミル2.5mgを slow IVしたところ洞調律になり停止した。 ベラパミルで停止したことか
らベラパミル感受性心室頻拍(ILVT)と考えられ後日電気生理学的検査を施行し、 IVLTと診断された。頻拍発作中
のカテーテルアブレーションの電位では、 Concealed entrainmentを得られた最早期部位の pre-purkinje
potentialの部位で、 point by pointに数カ所を焼灼して頻拍発作誘発されず現在まで再発なく経過してい
る。【考察】後日の心電図の解析では QRS幅100msecであり１１であるため QRS幅の wideの範囲にあった。発作
時の ATPを用いた診断時に、 ATPによる反応がない際は、左軸偏位、右脚ブロック型の ILVTも鑑別診断にいれて
診断することが大切であった。
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デジタルオーラル | 電気生理学・不整脈

デジタルオーラル（ II）31（ P31） 
電気生理学・不整脈6
指定討論者:梶山 葉（京都府立医科大学）
 

 
導出右側胸部誘導心電図を用いた肺高血圧症検出の有用性 
○前田 靖人1, 高瀬 隆太1, 清松 光貴1, 津田 恵太郎1, 井上 忠1, 鍵山 慶之1, 財満 康之2, 寺町 陽
三1, 籠手田 雄介1, 庄嶋 賢弘2, 須田 憲治1 （1.久留米大学 医学部 小児科学講座, 2.久留米大学
医学部 外科学講座） 
基礎疾患のない洞不全症候群の小児例の臨床像 
○鈴木 大, 坂口 平馬, 加藤 愛章, 中島 公子, 福山 緑, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循
環器病研究センター 小児循環器内科） 
学校心臓検診での心房粗動を契機に発見された SCN5A遺伝子変異を伴う洞機能
不全症候群の学童例 
○岡村 理香子, 中嶋 滋記, 安田 謙二 （島根大学医学部付属病院 小児科） 
胎児徐脈性不整脈を契機に診断された SCN5A遺伝子変異の1例 
○長谷山 圭司1, 上野 倫彦1, 南雲 淳1, 衣川 佳数2 （1.手稲渓仁会病院 小児科, 2.帯広厚生病院 小
児科） 
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導出右側胸部誘導心電図を用いた肺高血圧症検出の有用性
○前田 靖人1, 高瀬 隆太1, 清松 光貴1, 津田 恵太郎1, 井上 忠1, 鍵山 慶之1, 財満 康之2, 寺町 陽三1, 籠手田
雄介1, 庄嶋 賢弘2, 須田 憲治1 （1.久留米大学 医学部 小児科学講座, 2.久留米大学 医学部 外科学講座）
Keywords: 肺高血圧症, 標準12誘導心電図, 導出18誘導心電図
 
【背景】肺高血圧症（ PH）は予後不良な疾患であるが、早期に診断し適切な治療介入を行えば生命予後を改善す
ることが可能になっている。しかし、 PHを診断する上で、標準12誘導心電図の右室肥大所見は感度・特異度とも
に高くない。近年、標準12誘導心電図では捉えきれない右側誘導や背部誘導所見を、12誘導心電図波形から演算
処理して導出する新技術が開発され、導出18誘導心電図として注目されている。この新技術から得られる右側胸
部誘導（ V3R-V5R）を用いて、 PH検出の有用性について検討した。【方法】2013年以降に当科で心臓カテーテル
検査を施行した学童期以上の患者の中から、 PHと診断した17症例（うちシャント疾患9症例）を PH群、 PHの無
い106症例（川崎病21症例、動脈管開存15症例、心房中隔欠損61症例、その他9症例）を非 PH群とした。カテーテ
ル検査所見と、 QRS電気軸や V1及び導出右側胸部誘導の R波高などの心電図所見との関連について比較・検討し
た。【結果】 PH群の内訳は、年齢15歳（6-84）、平均肺動脈圧29mmHg（25-75）、肺血管抵抗2.9units×
m2（1.1-22.3）であった。非 PH群と比較して PH群の方が QRS電気軸は有意に右軸で、導出右側胸部誘導の R波
高は有意に高かった。 R波高は平均肺動脈圧や肺血管抵抗と有意に相関しており、導出右側胸部誘導の相関係数
二乗値（平均肺動脈圧：0.28-0.37、肺血管抵抗：0.25-0.29）は V1誘導（平均肺動脈圧：0.18、肺血管抵
抗：0.16）よりも高く、より良好な相関を示した。また、 ROC分析において、 V5R誘導の R波高341μ Vをカット
オフとした際の AUCが最も高く（感度0.76、特異度0.79）、導出右側胸部誘導は V1誘導よりも高い感度・特異度
を示した。【結語】 PH検出に導出右側胸部誘導心電図は有用である。
 
 

基礎疾患のない洞不全症候群の小児例の臨床像
○鈴木 大, 坂口 平馬, 加藤 愛章, 中島 公子, 福山 緑, 大内 秀雄, 白石 公, 黒嵜 健一 （国立循環器病研究
センター 小児循環器内科）
Keywords: 洞不全症候群, 家族性, 遺伝背景
 
【背景】洞不全症候群は、虚血性心疾患や心臓手術後など基礎疾患を伴うことが多く、小児には少ない。そのた
め若年発症の場合には遺伝的な素因が強く関係するとされているが、その臨床像や予後についての報告は乏し
い。【目的】当科でフォロー中の小児期発症の洞不全症候群の症例の臨床像と、その遺伝的背景から生涯医療と
して今後の followのあり方を検討すること。【結果】症例は5例。診断の契機は胎児徐脈が2例(うち1例はのちに
心房細動を発症)、学校心電図検診が2例（それぞれ小学校入学時の心房粗動、中学校入学時の心房細動）、15歳
時に失神にて近医を受診した際の心電図（心房粗動）が1例であった。5例中4例に頻拍（心房粗動2例、心房細動
2例）を認め、それぞれ同期下カルディオバージョンにて停止。その後4例とも明らかな徐脈や pauseを認め
た。心房粗動の2例は通常型心房粗動に対しカテーテルアブレーションを行った。家族背景として父が Brugada型
心電図の症例が2例、家族性洞不全が3例であった。遺伝子検査では SCN5Aに既報の variantもしくは mutationを
認める症例があった。いずれの症例も家系内に数名徐脈や頻脈を指摘されていた。まだ頻拍を来していない1例は
胎児徐脈の症例で、心房細動を契機に学校検診で抽出された症例のいとこであった。【考察】基礎疾患のない小
児期洞不全症候群は胎児期からの徐脈で抽出される症例と、頻拍を機に診断される症例があった。頻拍が診断の
契機であった場合、頻拍治療後に Brugada型心電図が顕在化することや、後に明らかな徐脈を呈する場合があ
り、若年発症の心粗細動の場合には徐脈の遺伝背景に着目をする必要がある。
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学校心臓検診での心房粗動を契機に発見された SCN5A遺伝子変異
を伴う洞機能不全症候群の学童例

○岡村 理香子, 中嶋 滋記, 安田 謙二 （島根大学医学部付属病院 小児科）
Keywords: SCN5A, 学校心臓検診, 洞機能不全症候群
 
【はじめに】 SCN5A遺伝子は QT延長症候群、 Brugada症候群(BrS)、拡張型心筋症、家族性洞不全症候群、進行
性心臓伝導障害などの遺伝性疾患の原因とされる。今回学校心臓検診で心房粗動(AFL)を契機に発見された
SCN5A遺伝子変異を伴う洞機能不全症候群(SSS)の学童例を経験したので報告する。【症例】9歳男児。既往
歴：1歳6か月時有熱時意識消失。幼児期に複数回入浴後腹痛、四肢脱力、顔色不良、冷汗の症状あり。家族
歴：父方曾祖父に突然死、父方祖母に I度房室ブロック、 V1に rsRパターン、父に V1の rsRパターンあり。現
病歴：小学校4年生の学校心臓検診で心電図上” AFL”を指摘された。初診時心電図では心房心拍数240拍/分
(bpm)、3:1-4:1房室伝導で心室心拍数(HR)70bpm台の通常型 AFLが疑われた。電気的除細動で基本調律は洞調律に
服した。除細動後の Holter心電図で、総心拍数84,374拍/日、最小 HR 30bpm、最大 RR間隔5.0秒、2秒以上の
ポーズ3132回/日で SSSと診断した。心臓電気生理学的検査およびカテーテルアブレーション(CA)では、臨床的心
房頻拍は誘発されず、下大静脈三尖弁輪間峡部ラインに CA施行、最大洞結節回復時間は1756m秒と延長がみられ
た。遺伝子解析で SCN5A遺伝子に既報のナンセンス変異(c.1603C＞ T p.R535Ter)を認めた。【考察とまとめ】
SCN5A遺伝子変異のうち、本例で検出された変異は機能喪失の表現型で、心臓伝導障害や BrSと互換性があると報
告されている。家族内検索は未施行だが、本家系では同変異により BrS様心電図、 SSS、心臓伝導障害などの多
彩な表現系を呈したと考えられた。本例に対するペースメーカーの適応や設定、植込み型除細動器など非薬物的
治療の適応についても、多彩な表現系を踏まえて慎重に検討する必要がある
 
 

胎児徐脈性不整脈を契機に診断された SCN5A遺伝子変異の1例
○長谷山 圭司1, 上野 倫彦1, 南雲 淳1, 衣川 佳数2 （1.手稲渓仁会病院 小児科, 2.帯広厚生病院 小児科）
Keywords: SCN5A, Brugada症候群, 進行性心臓伝導障害
 
【はじめに】SCN5A遺伝子変異は Brugada症候群、 QT延長症候群、進行性心臓伝導障害など多彩な表現型を呈す
る。【症例】近医産婦人科での在胎38週時の妊婦検診にて胎児心拍不整を認め、当院胎児心臓外来に紹介と
なった。胎児心エコー検査にて間欠的2:1 房室ブロックを認め、基礎疾患として QT延長症候群を疑った。経腟分
娩にて在胎40週3日、体重3224gで仮死なく出生し、モニタリングのため NICU入室となった。出生数時間後から間
欠的に wide QRSとなり、その後2:1 房室ブロックとなった。安静時心拍数は55-60/分であったが、啼泣時などに
は1:1伝導となることもあった。 QTc(B)時間は550msecと延長し、 late appearing T、 T波に重なる P波を認め
ることから、 QT延長症候群（ LQT3）を疑い、メキシレチンを開始した。日齢3からは房室ブロックは消失した。
QTc(B)時間は460-500msecで、 LQT2の疑いもありβ-ブロッカーの内服を追加した。 QT延長症候群に関する遺伝子
検査施行したとろ SCN5A遺伝子の nonsense mutationがあり、その変異は Brugada症候群での病的変異として報
告されているものと判明した（ c.4885C＞ T, p.R1629X）。以上の結果を踏まえ、メキシレチン、β-ブ
ロッカーは中止。現在2歳で、一度のみ V1誘導で右脚ブロック、 coved typeの ST上昇を認めたが、無治療で経
過観察中である。【考察】胎児期から新生児早期にかけては脚ブロック・房室ブロックが主体で、その後 coved
typeの ST上昇を認めたことから、本症例でのSCN5A遺伝子変異の表現型は、伝導障害と Brugada症候群との
overlapが考えられる。 overlap症例は cardiac eventが多いとの報告もあり、注意深い観察が必要である。
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デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）32（ P32） 
集中治療・周術期管理1
指定討論者:平松 祐司（筑波大学医学医療系 心臓血管外科）
 

 
左心低形成症候群に総肺静脈還流異常症、食道閉鎖、肝外門脈閉塞症を合併し
た症例 
○橋本 佳亮1, 佐藤 慶介2, 加藤 有子2, 元野 憲作1, 濱本 奈央1, 渡辺 謙太郎3, 村田 眞哉3, 猪飼
秋夫3, 坂本 喜三郎3, 大崎 真樹1 （1.静岡県立こども病院 循環器科集中治療科, 2.静岡県立こども
病院 循環器科, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
Norwood手術後急性期管理中の非侵襲的心拍出量モニタリングの有用性 
○木下 彩希, 正谷 憲宏, 小谷 匡史, 齊藤 修 （東京都立小児総合医療センター 救命・集中治療部
集中治療科） 
早期の両方向性グレン手術と細い BTシャント、長期呼吸器管理で Fontan手術
に到達しえた高度の冠動脈異常（類洞交通）を有する純型肺動脈閉鎖症例 
○沼野 藤人1, 馬場 恵史1, 塚田 正範1, 小澤 淳一1, 阿部 忠朗1, 星名 哲3, 齋藤 昭彦1, 杉本 愛2,
白石 修一2 （1.新潟大学大学院医歯学総合研究科 小児科学分野, 2.新潟大学大学院医歯学総合研究
科 呼吸循環外科学分野, 3.新潟市民病院 小児科） 
PA slingの臨床像と周術期管理 
○長田 洋資, 小谷 匡史, 正谷 憲宏, 木下 彩希, 齊藤 修 （東京都立小児総合医療センター救命・集
中治療部集中治療科） 
バルーンカテーテルが診断治療に有用であった気管腕頭動脈瘻の女児例 
○山本 英一1, 中野 威史1, 渡部 竜助1, 檜垣 高史2, 石戸谷 浩3 （1.愛媛県立中央病院 小児科, 2.愛
媛大学医学部小児科, 3.愛媛県立中央病院 心臓血管外科） 
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左心低形成症候群に総肺静脈還流異常症、食道閉鎖、肝外門脈閉
塞症を合併した症例

○橋本 佳亮1, 佐藤 慶介2, 加藤 有子2, 元野 憲作1, 濱本 奈央1, 渡辺 謙太郎3, 村田 眞哉3, 猪飼 秋夫3, 坂本
喜三郎3, 大崎 真樹1 （1.静岡県立こども病院 循環器科集中治療科, 2.静岡県立こども病院 循環器科, 3.静岡県
立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 左心低形成症候群, 総肺静脈還流異常症, 肝外門脈閉塞症
 
【背景】総肺静脈還流異常症(TAPVC)では左心系の小さい症例が時に認められるが、完全な左心低形成症候群
(HLHS)の合併報告は少ない。 HLHS+TAPVC1bに加えて食道閉鎖 C型、肝外門脈閉鎖を合併したが、集学的治療によ
り救命し得た症例を報告する。【症例】現在2歳女児。胎児診断にて HLHS(MA/AA), DORV, TAPVC1b(4PVs to
LSVC), BLSVCと診断され当院へ母体搬送となった。38週2日、2319gにて帝王切開にて出生、食道閉鎖(C型)の合併
も判明した。日齢0に胃瘻造設、翌日気管食道瘻結紮を行い、呼吸管理を安定化させた上で日齢2に bilPABを施行
した。気管も湾曲している状態であることが判明したが外科的介入は要さなかった。術後肺条件が悪く POD10に
再挿管、その後は人工呼吸管理を継続した。同時期に肝外門脈閉塞症の合併も明らかになった。食道閉鎖根治術
は循環不良による縫合不全のリスクが高いことから、体重増加および肺条件の改善を確認しながら Norwood手術
を目指す方針とした。生後3か月時に体重3.7kgで Norwood +RV-PAconduit+TAPVC repair術を施行。生後5か月時
に食道閉鎖根治術、 rPVOに対し生後6か月時にステント挿入を行った。徐々にチアノーゼが悪化したが、肺血管
床に対する肝病変の影響を懸念し、1歳4ヶ月時に Glenn手術ではなく conduitのサイズアップを行った。現
在、気管切開・在宅呼吸器管理中であるが肝外門脈閉塞症が治療介入困難であり、食道静脈瘤や肺高血圧に留意
しながら経過を観察している。【結語】 HLHS+TAPVCという稀な合併に加えて、食道閉鎖、門脈閉塞も合併したた
め治療方針決定および周術期管理に難渋した。治療の優先順位、手術内容、介入時期などを、他科を交えた総合
的な観点から進めていくことが重要である。
 
 

Norwood手術後急性期管理中の非侵襲的心拍出量モニタリングの有
用性

○木下 彩希, 正谷 憲宏, 小谷 匡史, 齊藤 修 （東京都立小児総合医療センター 救命・集中治療部 集中治療
科）
Keywords: 非侵襲的心拍出量モニタリング, 電気的心臓計測法, Norwood手術
 
【背景】電気的心臓計測法（ Electrical Cardiometory： EC法）に基づく非侵襲的心拍出量モニターは心拍出量
を簡便かつ持続的に測定できる。過去に我々は、先天性心疾患43症例で EC法で得られた心拍出量と心臓カテーテ
ル検査中に Fick法で得られた心拍出量が相関する(相関係数 r=0.31, p＜0.05)ことを報告したが、 EC法の測定
原理から血行動態ごとの検討が必要であると考察した。先天性心疾患に対する EC法の既報では、 Norwood手術や
姑息術などの術後管理に難渋する症例に対する有用性は不明である。今回、 Norwood手術後の１症例で非侵襲的
心拍出量モニターの術後急性期における有用性を検討した。【症例】2か月男児。 HLHS（ MS, AS）と胎児期より
診断され、在胎40週5日、2,532gで出生した。日齢6に両側肺動脈絞扼術を施行し、生後2か月で Norwood手術を行
い PICUに入室した。【方法】上記症例の PICU入室中に、同時に測定された動脈血および中心静脈血の血液ガス
分析から算出された心拍出量(Fick-CI)と同時刻に記録された EC法で得られた心拍出量(EC-CI)を後方視的に検討
した。なお、 ECMO管理中の測定値は除外とした。【結果】対象となる EC-CIと Fick-CIは10測定値ずつで
あった。 EC-CIの中央値は2.89L/kg/min（四分位偏差 2.50-3.23）、 Fick-CIの中央値は2.65L/kg/min（四分位
偏差 2.49-3.19）であった。 EC-CIと Fick-CIの相関係数は r=0.64（ p＜0.05）と有意な相関関係を認め
た。【結語】本症例の非侵襲的心拍出量モニターと血液ガスから得られる心係数には相関があり、 EC-CIは術後
急性期の心拍出量の変化を反映していると考えられた。本研究の結果から、複雑な血行動態を有する症例におい
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ても、非侵襲的心拍出量モニターが有用である可能性が示唆された。今後は症例を集積し、血行動態に応じて有
用性を検討する必要がある。
 
 

早期の両方向性グレン手術と細い BTシャント、長期呼吸器管理で
Fontan手術に到達しえた高度の冠動脈異常（類洞交通）を有する
純型肺動脈閉鎖症例

○沼野 藤人1, 馬場 恵史1, 塚田 正範1, 小澤 淳一1, 阿部 忠朗1, 星名 哲3, 齋藤 昭彦1, 杉本 愛2, 白石 修一2

（1.新潟大学大学院医歯学総合研究科 小児科学分野, 2.新潟大学大学院医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分野,
3.新潟市民病院 小児科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 右室依存性冠循環, 両方向性グレン手術
 
【背景】類洞交通を伴う純型肺動脈閉鎖（ PA/IVS）のなかでも、高度な右室依存性冠循環（ RVDCC）を伴なう場
合の予後は不良とされ、 BTシャント（ BTS）も高いリスクを伴う。【症例】胎児心エコー PA/IVSが疑われてお
り、在胎40週2日、2670gで出生した。心エコーで低形成右室、肺動脈弁膜様閉鎖の他、右室より左右両冠動脈へ
の血液流入を認めた。心臓造影 CTでも左前下行枝と思われる枝は右室と交通後に心尖部方向へ還流して拡張が著
明であり、右冠動脈は#3以降で途絶していたことから、 RVDCCと診断した。 RVDCCは高度であり、 BTSによる拡
張期圧低下と心室容量負荷は心室機能低下をもたらすと考え、生後3～4ヶ月での両方向性グレン手術（ BDG）の
方針とした。しかし生後2ヶ月で難治性の心室頻拍が出現しアミオダロンの持続静注を要したため、生後2ヶ月す
ぎに BDGを施行した。術後に両側の気胸合併からの呼吸不全により ECMO装着を余儀なくされ、術後1ヶ月（生後
3.5ヶ月）に ECMO離脱のため3mmGTによる BTSを追加した。酸素化は改善したものの、アミオダロンによる間質性
肺炎となり呼吸器離脱が困難となった。高度の RVDCCのため酸素化維持を最優先と考えて呼吸管理を継続のため
気管切開を行い、在宅呼吸器管理として退院した。在宅呼吸器管理を継続することで間質性肺炎の改善とともに
呼吸状態は改善し、2歳6ヶ月で TCPCを施行することができた。今後は呼吸器離脱と気管切開閉鎖を行う予定であ
る。【まとめ】高度 RVDCCを伴なう PA/IVS症例に対して2ヶ月での BDGを行い、細い BTSを加えても救命するこ
とができた。呼吸器離脱が困難であったが、酸素化を優先する方針で TCPCに到達することもできた。 RVDCCでは
酸素化を優先する治療方針は有効であると考えられる。
 
 

PA slingの臨床像と周術期管理
○長田 洋資, 小谷 匡史, 正谷 憲宏, 木下 彩希, 齊藤 修 （東京都立小児総合医療センター救命・集中治療部集
中治療科）
Keywords: PA sling, ECMO, 周術期
 
【背景】 PA sling(PAS)は稀な血管奇形で、高率に気管狭窄を合併し、その手術関連の死亡率は高い（10-
14%）。当院では気管狭窄率（狭窄径/正常径）40%未満を絶対適応、40-60%を相対適応とし、臨床経過と合わせて
手術適応を決定している。今回は PASの管理の問題点を解明した。【方法】2010年1月から2019年8月までに当院
で PASと診断された症例の臨床像と周術期管理を後方視的に検討した。【結果】全症例35例のうち完全気管輪の
合併は33例(94%)、その他の心血管系奇形の合併が28例(80%)であった。手術介入群(O群)は29例(83%)であり、月
齢中央値は5(min-max:1-22)、手術回避群(N群)は6例であった。 O群では25例(71%)が肺動脈移植+slide
tracheoplastyを行い、4例が肺動脈移植のみ行った。 O群では絶対適応は5例、相対適応は23例であり、 N群では
相対適応は3例だった。死亡率は O群で6.8%(2/29例)、 N群で16.6%(1/6例)であった。術後フォロー期間は1875±
957日(平均± SD)で、遠隔期死亡はなし。 O群では、術後 ECMO導入率は34%(10/29例)と高率であり、適応は術後
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の気管内出血などによる換気不全であり、 ECMO離脱率は90%(9/10例)であった。死亡例は N群1例で突然死(窒
息)、 O群２例は術後 ECMOを要し、死因は Septic shock(ECMO離脱後)、気管壊死(ECMO離脱不可)であった。【考
察】本検討の O群の死亡例は術前に ECMO導入を擁しており、既報で挙げられているリスク因子の通りで
あった。当院の術後 ECMO導入率は高いが、重大な合併症なく ECMO離脱に至っており、手術・手術適応だけでな
く周術期管理も重要である。また、 N群の死亡例は狭窄率が40％と絶対適応の基準に近接しており、積極的な介
入で死亡が回避できた可能性がある。【結語】 PASは手術介入を念頭においた術前からの周術期管理も重要であ
り、手術介入が相対適応となる症例は手術の要否に関し慎重な判断が求められる。
 
 

バルーンカテーテルが診断治療に有用であった気管腕頭動脈瘻の
女児例

○山本 英一1, 中野 威史1, 渡部 竜助1, 檜垣 高史2, 石戸谷 浩3 （1.愛媛県立中央病院 小児科, 2.愛媛大学医学
部小児科, 3.愛媛県立中央病院 心臓血管外科）
Keywords: 気管腕頭動脈瘻, 腕頭動脈離断術, カテーテル検査
 
【背景】気管切開後の合併症としての気管腕頭動脈瘻は小児循環器医や心臓外科医も知るべき合併症である。今
回術前カテーテル検査にて術式を決定し、外科的治療中にも有効であった症例を経験したので報告する。【症
例】11歳女児。低酸素性脳症にて2歳時に気管切開を施行。16歳時気管から出血し、気管腕頭動脈瘻からの出
血。気管カニューレを押し込むことで止血を行った。出血性ショックから回復したため、外科的治療を考慮。術
式は腕頭動脈結紮＋鎖骨下動脈間バイパスが最も安全と考えられたが、左右の鎖骨下動脈が3mmと非常に細いた
め、バイパス術は困難と考えられた。腕頭動脈離断のみでは脳血流の低下による脳血管障害や右上腕の阻血が危
惧され、手術室にて評価し手術適応を決定することとなった。大腿静脈より６ Frバルーンカテーテルを挿入
し、右腕頭動脈に留置。閉塞試験を開始。右腕頭動脈の完全閉塞後、右腕頭動脈の断端圧は50mmHg(体血圧
100mmHg)。 INVOSにて脳血流を評価。閉塞後左７８、右７４と右は４低下したのみであり有意な血流低下は認め
なかった。閉塞後造影にて頭部の血管は左右差なく造影された。以上より、右腕頭動脈離断が可能と考え、引き
続き手術を開始した。カテーテルは腕頭動脈の操作中の出血を危惧して下行大動脈に留置。腕頭動脈を処理中に
瘻孔部から大量出血が認められ、血圧低下。術野での止血困難であったため、あらかじめ血管内に留置していた
カテーテルのバルーンにて腕頭動脈起始部を閉鎖。出血がコントロールでき、腕頭動脈離断を終えた。【考
察】気管腕頭動脈瘻は出血を起こすと手術到達例においても死亡率が極めて高い。最も低侵襲である腕頭動脈離
断術単独で問題ないことを術前に評価することは重要で、カテーテル検査は非常に有効であった。またカテーテ
ルバルーンによる止血も術中効果的であった。【結語】術前のカテーテル検査により手術がより低侵襲で施行で
きた。
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デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）33（ P33） 
集中治療・周術期管理2
指定討論者:松井 彦郎（東京大学医学部附属病院 小児科）
 

 
大動脈弁形成(AVP)後に central ECMOを導入し左室 (LV)ベントの併用が有用
であった一例 
○名井 栄実菜1,2, 田邊 雄大1, 元野 憲作1, 濱本 奈央1, 大崎 真樹1 （1.静岡県立こども病院 循環器
集中治療科, 2.東京都立小児総合医療センター 救命・集中治療部 集中治療科） 
当院における先天性心疾患 Palliation術後の VA-ECMOの現状と問題点 
○鈴木 詩央1, 星野 健司1, 西岡 真樹子1, 百木 恒太1, 河内 貞貴1, 村山 史朗2, 黄 義浩2, 野村 耕
司2, 林 拓也3, 植田 育也3, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医
療センター 心臓外科, 3.埼玉県立小児医療センター 集中治療科） 
当院での extracorporeal CPRの検討；迅速な導入のためには？ 
○本田 義博1, 加賀 重亜喜1, 吉田 幸代1, 河合 幸史1, 白岩 聡1, 榊原 賢士1, 河野 洋介3, 喜瀬 広
亮3, 戸田 孝子3, 鈴木 章司2, 中島 博之1 （1.山梨大学 医学部 第二外科, 2.山梨大学 医学部 医学
教育センター, 3.山梨大学 医学部 小児科） 
小児ショック患者に対する ECMO導入 
○佐々木 孝, 山田 直樹, 泉二 佑輔, 上田 仁美, 網谷 亮輔, 高橋 賢一朗, 森嶋 素子, 鈴木 憲治,
栗田 二郎, 宮城 泰雄, 石井 庸介 （日本医科大学 心臓血管外科） 
小児の重症呼吸不全に対し呼吸 ECMOが有用であった4例 
○倉根 超1, 片岡 功一1,2, 橘木 浩平2, 永野 達也2, 末盛 智彦2, 多賀 直行2, 関 満1, 佐藤 智幸1,
河田 政明2,3 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療
センター 小児手術・集中治療部, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓 血管
外科） 
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大動脈弁形成(AVP)後に central ECMOを導入し左室 (LV)ベントの
併用が有用であった一例

○名井 栄実菜1,2, 田邊 雄大1, 元野 憲作1, 濱本 奈央1, 大崎 真樹1 （1.静岡県立こども病院 循環器集中治療科,
2.東京都立小児総合医療センター 救命・集中治療部 集中治療科）
Keywords: LVベント, ECMO, AS
 
【背景】 ECMO管理中に自己拍出がない状況では、左房圧上昇による肺うっ血、左室拡大をきたし左心系ベントが
必要となる。 AVP後に人工心肺離脱困難となり、 LVベント併用の central ECMOを導入し安定した管理と ECMO離
脱が可能になった症例を経験したので報告する。【症例】３ヶ月女児、体重4.5kg。胎児診断なく在胎39週1日
2230gで出生し前医で severe aortic stenosis(AS), MRと診断された。 ASは増悪し心拡大も進行したため、生後
1ヶ月と2ヶ月時に経皮的大動脈弁形成術 (PTAV)を施行したが、 ASおよび左心不全が改善しなかったため外科的
介入目的に当院へ搬送となった。術前エコーでは severe AS(EOAI=0.94)、 afterload mismatchによる LV拡大
(Dd=159%N)、収縮能低下(EF=37%)、 MR severeであり、 AVPおよび MVPを施行した。弁形成後人工心肺離脱を試
みたが血圧が保てず、エコー上 LV壁が著明に肥厚しており LVEDVの確保には高 EDPが必要であった。 ECMO装着
し帰室予定としたが、低 LAP、低 LVEDPで管理するため LV脱血＆ RA脱血-Ao送血とした。 Full support下で自
己心拍はない状況であったが、 LVベントから有効な脱血が得られ、肺鬱血、 LV拡張をきたすことなく安定した
管理が可能であった。 POD5に心機能改善し強心剤サポート下で LVベントを抜去したが、左心系の拡大はなく
MRは軽度増加に留まった。さらなる LV機能回復を待ち POD12に ECMO流量を下げたが、自己拍出増加に伴い
supraASおよび ASの残存狭窄が顕在化、離脱不可能と判断し supraASおよび ASの再解除術を行った。再手術中に
気道出血があり再び ECMO下帰室となったが、翌々日には ECMOを離脱、初回手術後41日目に神経学的な後遺症な
く CCU退室となった。【考察】残存流出路狭窄および左室壁肥厚のため低下した LV機能では自己の拍出が得られ
なかったが、 LV減圧を積極的に行う事で安定した管理が可能となった。二心室 ECMOでは循環動態に応じて期を
逸せずに左心系を減圧することが必要である。
 
 

当院における先天性心疾患 Palliation術後の VA-ECMOの現状と問
題点

○鈴木 詩央1, 星野 健司1, 西岡 真樹子1, 百木 恒太1, 河内 貞貴1, 村山 史朗2, 黄 義浩2, 野村 耕司2, 林 拓也
3, 植田 育也3, 小川 潔1 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 心臓外科,
3.埼玉県立小児医療センター 集中治療科）
Keywords: ECMO, 心臓手術後, 術後管理
 
【背景】 ECMOの普及により、救命可能な症例は増加している。一方で ECMOの適応や先天性心疾患 Palliation術
後における脱送血部の選択、 BT shuntや PDAの処理について定まったものはない。先天性心疾患 Palliation術
後に対する ECMOについて当院における最近の現状、問題点を抽出する。 
【方法】新病院移転後2017年1月～2019年12月の3年間における先天性心疾患 Palliation術後に VA-ECMOを使用し
た症例を後方視的に検討した。 
【結果】 Norwood手術9例含む総手術件数671件のうち、 Palliation術後に VA-ECMOを要した症例は5例で
あった。先行手術は BT shunt 2例、 bilateral PAB 2例、 TVP 1例で、 BT shunt例以外の3例は動脈管依存性の
血行動態であった。脱血部位は全例で右房、送血部位は上行大動脈4例、肺動脈1例であった。 BT shunt例は
ECMO導入時に clipで完全閉鎖、 bilateral PAB例は1例で PDA ligation、もう1例は PABを完全閉鎖し、 ECMO
flowを得た。 bilateral PABの2例は ECMO後も全身状態の改善がなく、それぞれ38時間、73時間で ECMO離脱
し、死亡退院となった。 BT shuntの2例はそれぞれ77時間、95時間で離脱を図り、前者は BT shunt血栓閉塞を認
め、離脱時に手術室で BT shunt付け替えを要した。 
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【考察】 Palliation術後における VA-ECMOは BT shunt、 PDAの処理、 ventの必要性が問題となる。文献から一
定の見解はなく、施設毎の判断となっていることが多い。当院では BT shunt症例に対して、 shuntを clip閉鎖
して ECMOを導入し、救命し得ている。しかし離脱時に shunt血管への介入が問題となり、適応については議論が
残る。 
【結論】 Palliation術後における ECMO導入は BT shuntや PDAの処理が議論になる。離脱時に shunt付け替えや
PDA stentなど介入を要する可能性を考慮した上で、 ECMO適応を検討する必要がある。
 
 

当院での extracorporeal CPRの検討；迅速な導入のためには？
○本田 義博1, 加賀 重亜喜1, 吉田 幸代1, 河合 幸史1, 白岩 聡1, 榊原 賢士1, 河野 洋介3, 喜瀬 広亮3, 戸田 孝
子3, 鈴木 章司2, 中島 博之1 （1.山梨大学 医学部 第二外科, 2.山梨大学 医学部 医学教育センター, 3.山梨大
学 医学部 小児科）
Keywords: 心肺蘇生, ECPR, 補助循環
 
【背景】体外式補助循環を使用した心肺蘇生（ Extracorporeal CPR; ECPR）は小児領域でも普及しつつある。補
助循環までの時間短縮が予後改善に必要であることはほぼ定説であり、必ずしもマンパワーの多くない施設にお
いてはより効率的なチーム運用を要する。当院では鋼製小物や縫合糸などをキットにして ICUに常備しこれのみ
で ECMO装着を可能としている。【方法】2011年から2019年での当院 ECPR例につき後方視的に検討した。【結
果】症例8例；男児3例、女児5例。月齢は1から153(中央値6)か月、体重は2.3から41（中央値3.5） kg。うち先天
性心疾患5例（単心室型心疾患3）であった。原因は術後急性期の心停止1、心筋炎1、麻酔導入中の循環虚脱1、カ
テーテル中の右室穿孔1、溺水1、原因不明3であり、3例は院外心肺停止であった。導入前 CPRは全体で35から
147分（中央74分）、院内例に限ると35から77（73分）であった。2例では補助循環前の自己脈復帰（ ROSC）あ
り。心停止を覚知してよりカニュレーション手技開始までの時間は、院内例でも16から45（中央値31）分で
あった。補助循環期間は65から145（中央値84）時間。中枢神経障害は5例でいずれも臨床的脳死状態となり、生
存退院に至らなかった。5例で心肺離脱、生存退院3例（救命率38.5%）であった。生存例では術前の CPR時間が短
い傾向にあり（中央値42分 vs 74分）、執刀開始までの時間が短い傾向にあった（中央値35分 vs89分）また導入
前に ROSCを得た症例ではいずれも生存退院しえた。【考察】症例数が少なく統計学的に検討はできないが、既存
の報告と同様 low flow timeが短いことが ECPRの予後に関与すると考える。われわれの施設では院内心停止症例
でも最大で45分程度かかる症例もあり、器材のキット化のみではまだ迅速な導入には不十分である。今後は
ECPRチームの発動を簡略化すること、シミュレーションなどでチームの動きを確認すること、などが有効かと思
われる。
 
 

小児ショック患者に対する ECMO導入
○佐々木 孝, 山田 直樹, 泉二 佑輔, 上田 仁美, 網谷 亮輔, 高橋 賢一朗, 森嶋 素子, 鈴木 憲治, 栗田 二郎,
宮城 泰雄, 石井 庸介 （日本医科大学 心臓血管外科）
Keywords: ショック, ECMO, 救急診療
 
（背景・目的）通常の薬物療法や人工呼吸管理では生命維持が困難な最重症の小児ショック患者に ECMO導入を
行った。アプローチや ECMO導入の戦略について検討する。（方法）2015から2019年に大学付属病院（877床）で
ショックを呈した小児患者に ECMO補助を行った6例を対象とする。患者背景、病態、臨床経過を後方視的に分析
した。（結果）年齢4歳（4カ月‐8歳）、身長100cm（58‐120cm）、体重15.3kg（4.5‐23kg）。血液分布異常性
ショックが3例、心原性ショックが2例、肺高血圧性ショックが1例で、2例は ECPRであった。カニュレーションは
胸骨正中切開で上行大動脈、右房を利用した central型が3例、頸部、鼠径部の動静脈を使用した peripheral型
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が3例。 ECMO導入に要した時間は51（27‐120）分で、最大流量は2.0（1.2‐3.9） L/min/m2であった。6例中4例
が ECMO離脱に成功し、3例が生存退院した。 ECMOが離脱できなかった2例に共通していることは ECPR、
peripheral型、不十分な ECMO流量であった。一方 central型の ECMOは導入時間が短く、 peripheral型に比べ流
量が多い傾向があった。（結語）小児ショック患者に対する ECMOは、進行する負のスパイラルをシャットダウン
する有用な手段であった。迅速に高流量が得られる central型の ECMOは特に体格の小さな小児患者に有用であ
る。また ECPR例は救命できておらず、迅速に最大限の流量補助ができるような ECMO導入が期待される。それに
は救急診療体制において ECMOという治療手段の啓蒙や、緊急で ECMOチームが機能するためのシステム構築が必
要である。
 
 

小児の重症呼吸不全に対し呼吸 ECMOが有用であった4例
○倉根 超1, 片岡 功一1,2, 橘木 浩平2, 永野 達也2, 末盛 智彦2, 多賀 直行2, 関 満1, 佐藤 智幸1, 河田 政明2,3

（1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児手術・集
中治療部, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓 血管外科）
Keywords: 小児, 呼吸不全, ECMO
 
【背景と目的】近年成人では，重症呼吸不全に対する生命維持法として呼吸 ECMOの使用例が増加している。しか
し，循環 ECMOと異なり小児での呼吸 ECMOの報告は限られる。当センター開設後に呼吸 ECMOを導入した症例を診
療録から後方視的に検討し、小児での呼吸 ECMOの適応と有用性について解析した。【対象と方法】2006年9月-
2020年2月に呼吸 ECMOの導入例は4症例であった。日齢0-10ヶ月（中央値1.5ヶ月）、体重2.8-5.8kg（中央値4.2
kg）。疾患は間質性肺炎に伴う縦隔気腫/皮下気腫1例、新生児遷延性肺高血圧症（ PPHN）1例、サイトメガロウ
イルス肺炎1例、カリニ肺炎1例で，後2例は重症免疫不全を合併していた。 ECMO導入理由は低酸素血症が1例、低
酸素血症および非代償性高二酸化炭素血症が3例だった。 PaO2/FiO2 Ratio（ P/F Ratio）は32-73（中間値52）、
PaCO2は43-150mmHg（中間値67mmHg）だった。 ECMO導入までの人工呼吸日数は0-18日（中央値10.5）だった。【結
果】8-12日（中央値9.5日）の ECMO管理後、全例離脱に成功し，人工呼吸も中止できた。神経学的後遺症を残し
た症例はなかった。 ECMO離脱に向けて、全例ウィーニングを数日の経過で行った。 ECMO離脱時、 P/F Ratioは
188-433(中央値297)に改善していた。さらに人工呼吸器からの離脱は ECMO離脱4-37日後（中央値6日後）で可能
であった。カニューレ挿入部出血は軽度で中止に至った症例はなかった。人工肺/回路の交換は、経時的ガス交換
能低下から10日目に交換した1例と溶血の進行により4日目に交換した1例であった。カニューレ抜去時は全例で血
管形成を施行し、2例で静脈内血栓を認め、可及的に除去し、新規塞栓症はなかった。【考察と結論】関連する合
併症に注意が必要であるが、小児の最重症呼吸器不全に対して呼吸 ECMOは極めて有用である。
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デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）34（ P34） 
集中治療・周術期管理3
指定討論者:深江 宏治（熊本市立熊本市民病院 小児心臓外科）
 

 
高肺血流心疾患における低酸素換気療法の有用性 
○山内 真由子, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉
敷中央病院 小児科） 
高肺血流型先天性心疾患に対する窒素療法の実態 -窒素使用の有無での比較- 
○田邊 雄大, 元野 憲作, 濱本 奈央, 大崎 真樹 （静岡県立こども病院 循環器集中治療科） 
2心室修復術前の肺動脈絞扼術後のＮＯ吸入療法の検討 
○北 翔太1, 近田 正英1, 宮入 剛1, 麻生 健太郎2, 水野 将徳2, 桜井 研三2, 中野 茉莉恵2 （1.聖マ
リアンナ医科大学 心臓血管外科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科） 
高肺血流型肺高血圧症の術後管理にニトログリセリン静注薬を用いた2症例 
○永野 達也1, 多賀 直行1, 片岡 功一1,2, 鵜垣 伸也3, 吉積 功3, 竹内 護4, 河田 政明3 （1.自治医科
大学とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター
小児科, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児先天性心臓血管外科, 4.自治医科大学 麻酔
科学・集中治療医学講座） 
先端可動型マイクロカテーテルによる集中治療室での肺動脈圧持続モニタリン
グ 
○田中 惇史1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 落合
由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
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高肺血流心疾患における低酸素換気療法の有用性
○山内 真由子, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院
小児科）
Keywords: nitrogen, pulmonary blood flow, hypoxia inhalation
 
【背景】窒素による低酸素換気療法は，肺血管抵抗を増加させることで体血流を増加させ，循環動態の安定化を
図る内科的治療として高肺血流をきたす疾患群において使用される．【目的】新生児高肺血流心疾患における低
酸素換気療法の急性期の循環動態を評価し，有用性を検討する．【対象】症例は6例，疾患は左心低形成2例，総
動脈幹症1例，動脈管開存症2例，純型肺動脈閉鎖1例．【方法】当院で高肺血流による循環不全を呈し，窒素によ
る低酸素換気療法を施行した症例について，窒素開始前後24時間の SpO2，尿量，血圧，乳酸値を後方視的に検討
した．体血圧は収縮期血圧(sBP)に対する拡張期血圧(dBP)の比率(dBP/sBP)で評価した．低酸素換気療法は医療用
窒素配管から窒素-空気ブレンダーを用いて酸素濃度を調節し，酸素濃度計での実測値をモニタリングしながら管
理を行った．2例が経鼻カヌラ，4例が挿管下で行った．窒素吸入開始時の日齢は3(0～12)，体重は
2567(279～2908) g．【結果】低酸素換気療法開始前後で6例中全例で有意に SpO2低下(前:96(90～
99)％、後:88(84～92)％)がみられた(P＜0.05)． dBP/sBPは，有意差はみられないものの，治療開始前0.54が開
始後0.64と上昇傾向(P=0.07)が認められた．また，治療開始前は尿量=1.5(0.6～7.5) ml/kg/hr，乳酸値
2.0(0.45～6.4) mmol/Lであったが，開始後は尿量=2.5(0.95～4.3) ml/kg/hr，乳酸値=1.2(0.8～2.3) mmol/Lと
改善傾向を認めており，有意差はみられなかったものの，低酸素換気療法による体循環不全の改善が示唆され
た．全例その後の手術介入に到達出来ている．【結論】安全に使用するためのプロトコール確立や，中長期的な
予後への影響など課題はあるものの，窒素を用いた低酸素換気療法は高肺血流による循環不全を改善させ得るた
め，手術までの内科的治療として有効である．
 
 

高肺血流型先天性心疾患に対する窒素療法の実態 -窒素使用の有
無での比較-

○田邊 雄大, 元野 憲作, 濱本 奈央, 大崎 真樹 （静岡県立こども病院 循環器集中治療科）
Keywords: 新生児, 窒素療法, 周術期
 
【緒言】高肺血流型先天性心疾患の新生児術前管理において、窒素療法はスタンダードな治療法である。しか
し、開始の適応/タイミングやその効果は定かではない。【目的・方法】窒素療法の実態と効果を明らかにす
る。過去4年間に当院で外科治療を行なった HLHS(variantを含む)、 IAA/CoAの症例を抽出し、術前に窒素を使用
した群(N群)と窒素非使用群(非 N群)に分けて、後方視的検討を行なった。【結果】2015年1月-2019年12月に当院
で治療を行なった HLHS、 IAA/CoAは41症例。 N群は23例(HLHS:13例、 IAA/CoA:10例)、非 N群は18例
(HLHS:5例、 IAA/CoA:13例)。窒素開始はその時の責任医師によって判断され、窒素開始日齢(median)は2 (0-
12)。初回手術の日齢(median)は N群=day3(1-14)・非 N群=day3.5(2-12) (NS)と両群間で有意差がなかった。
N群の窒素開始前後のバイタル変化は平均 HR：150 bpm→131 bpm(p＜0.01)、平均呼吸数:57/min→30/min(p＜
0.01)と改善。しかし、窒素開始前後6時間の尿量は、2.0ml/kg/h→2.2 ml/kg/hと変化なし。窒素療法開始後も効
果がなく、明らかに高肺血流が進行した症例(アシドーシス悪化)は6/23例(26%)。著明な肺血流増加症例も含まれ
ていたが N群、非 N群ともに NECの発症なし。術後挿管日数や ICU滞在日数、死亡率にも有意差はなし。【結
語】窒素療法により多くの症例で術前状態が改善し、安定した状態で手術に繋げることができた。手術時日齢に
有意差はなく、また術後経過にも悪影響はなかった。窒素療法は有効な術前の安定化手段と認識した上で、適切
な時期に外科的介入を行う必要がある。
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2心室修復術前の肺動脈絞扼術後のＮＯ吸入療法の検討
○北 翔太1, 近田 正英1, 宮入 剛1, 麻生 健太郎2, 水野 将徳2, 桜井 研三2, 中野 茉莉恵2 （1.聖マリアンナ医科
大学 心臓血管外科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科）
Keywords: NO吸入, 肺動脈絞扼術, 肺高血圧発作
 
（はじめに）肺動脈絞扼術は、2心室修復術の前に、現在でも低出生体重児、染色体異常、消化器疾患の合併など
の理由で施行されることがある。絞扼術後、低酸素血症や肺高血圧発作などに対して、ＮＯ吸入をすることがあ
る。今回我々は、過去3年間にＮＯ吸入を施行した、2心室修復前の肺動脈絞扼術症例の検討を行ったので報告す
る。（対象）過去3年間に2心室修復術前に肺動脈絞扼術を施行し、術後ＮＯ吸入を施行した5例で検討を
行った。疾患は、心室中隔欠損症が4例、完全房室中隔欠損症が1例であった。染色体異常は4例に認め、2例が
Down症候群、18トリソミーが1例、 CATCH22症候群が1例であった。年齢は日齢23日から4ヵ月で、体重は1.5－
4.1ｋｇ（中央値3.5ｋｇ）であった。（結果）ＮＯ吸入は、手術後1時間後から51時間後（中央値12時間後）に開
始されており、最高吸入濃度は、５－２０ ppmであった。吸入継続期間は、29時間から9日間（中央値36時間）で
あった。3例は低酸素血症に対して使用した。1例は抜管後の肺高血圧発作に対して使用した。1例は絞扼がきつ
く、心不全となったため使用したが、絞扼の調節のため翌日再手術が必要となった。３例が抜管後まで使用さ
れ、２例は挿管中のみの使用であった。在院死亡はなく、全例軽快退院した。（結語）２心室修復前の肺動脈絞
扼術後の、肺血流が不安定な時期の肺血流の調節にＮＯ吸入療法は、有効であると思われた。
 
 

高肺血流型肺高血圧症の術後管理にニトログリセリン静注薬を用
いた2症例

○永野 達也1, 多賀 直行1, 片岡 功一1,2, 鵜垣 伸也3, 吉積 功3, 竹内 護4, 河田 政明3 （1.自治医科大学とちぎ
子ども医療センター 小児手術・集中治療部, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大
学とちぎ子ども医療センター 小児先天性心臓血管外科, 4.自治医科大学 麻酔科学・集中治療医学講座）
Keywords: 肺高血圧, ニトログリセリン, 術後管理
 
【背景】先天性心疾患に肺高血圧(PH)を合併している症例の術後管理では、 PH crisisの予防が重要である。今
回、術前に高度 PHを合併した症例に一期的修復術を行い、術後 PH crisis 予防にニトログリセリン NTGを使用
し良好に経過した2症例を経験したので報告する。 
【症例1】6ヶ月 男児 体重8.1kg 生後より他院で VSDを指摘されフォローされていた。6ヶ月の心臓カテーテル検
査で PHと診断され、治療目的に当院に紹介された。術前 QP/QS 2.4、 Rp 7.0 Wood U/m2であった。 
【症例2】11ヶ月 女児 体重6.9kg 生後10ヶ月時に未治療の PDA, ASD, VSDを他院で指摘され、精査・治療目的に
当院に紹介された。術前 QP/QS 2.3、 Rp 5.7 Wood U/m2であった。 
【経過】2症例ともに高度 PHを合併していたが、酸素投与による Rpの低下を認め、一期的修復術が可能と判断し
た。術後はフェンタニル+ロクロニウムで深鎮静下に人工呼吸管理とし、 NTGを最大8 μ g/kg/minで持続投与し
た。 NTG増量に伴い mPAPおよび Rpは低下し、2症例とも PH crisisを起こすことなく経過し術後2日目に抜管し
た。 
【考察】 PHの治療には Nitric oxide吸入、 sildenafilや bosentan内服などの有効性が報告されているが、周
術期の管理においては静注薬の使用が容易である。我々は以前、 PHを合併した小児心臓外科術後症例に NTGの持
続静注を行い、 NTGの薬物動態／薬力学を解析し、 PHに対する治療効果を検討した。その結果、小児への NTG投
与は、6～8 μ g/kg/minの範囲内では有害事象なく、肺血管抵抗を低下させたことを報告している。今回の2症例
は高度 PHを合併しており二期的修復も検討されたが、一期的修復術を行い術後 PH crisisを起こすことなく経過
した。術前の酸素投与で Rpの低下を認め肺血管の反応性が良好であったこと、 NTG投与により肺血管抵抗が低下
したことにより、 PH crisisを予防できたと考えられる。 
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【結語】 NTGは術後 PH crisisの予防に有効であると考えられる。
 
 

先端可動型マイクロカテーテルによる集中治療室での肺動脈圧持
続モニタリング

○田中 惇史1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九
州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: 肺高血圧, 周術期管理, 肺静脈狭窄
 
【はじめに】新生児・乳児の重症肺高血圧治療に際して肺動脈圧モニタリングには心エコー図検査による左室圧
排所見や三尖弁逆流より推定される右室圧が用いられるが、集中治療においてより詳細なモニタリング方法が望
まれる。先端可動型マイクロカテーテルを用いて肺動脈圧モニタリングを行った重症肺高血圧乳児例を経験した
ので報告する。【症例】在胎39週1日、2580gで出生後チアノーゼから総肺静脈還流異常症(Darling分類 Ia型)と
診断し生後7日に修復術を施行した。術後肺静脈狭窄を合併したため重度肺高血圧(肺動脈圧75/35(53)mmHg、体肺
動脈圧比(Pp/Ps)1.01、平均肺動脈圧楔入圧18mmHg)となり生後94日に肺静脈狭窄解除術を施行した。術後の経時
的心エコー図検査では肺高血圧が残存し一酸化窒素(NO)から離脱困難であり、肺血管拡張薬内服(タダラ
フィル、ボセンタン)を導入した。心エコー図検査では肺静脈狭窄は明らかではなかったので術後31日に心臓カ
テーテル検査を施行した。 NO投与下で Pp/Ps 0.72、 NO中止で Pp/Ps 1.50へ上昇し重症肺高血圧であった
が、平均肺動脈楔入圧(左側11mmHg、右側8mmHg)と造影所見から肺静脈狭窄はなかった。しかし、セレキシパグを
追加したところ肺うっ血が進行し肺 CTでモザイク像となったことから肺静脈閉塞症を疑った。術後37日に鎮静を
契機に失神した。厳密な肺動脈圧モニタリングが必要と判断し右内頸静脈に4Frシースを用いて先端可動型マイク
ロカテーテルを透視下に右肺動脈内に留置し持続肺動脈圧モニタリングを行った。ボセンタン、セレキシパグを
中止し NO 20ppm投与下では肺動脈圧104/59(78)mmHg、 Pp/Ps 0.67であったが、呼吸障害とともに Pp/Ps 1.20へ
悪化したため術後40日に人工呼吸器管理を開始したところ Pp/Ps 0.67へ低下した。カテーテル感染のため4日後
に抜去した。【結語】先端可動型マイクロカテーテルは乳児重症肺高血圧における肺動脈圧持続モニタリングと
して有用である。
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デジタルオーラル | 集中治療・周術期管理

デジタルオーラル（ II）35（ P35） 
集中治療・周術期管理4
指定討論者:猪飼 秋夫（静岡県立こども病院 心臓血管外科）
 

 
宮城県立こども病院における先天性心疾患に合併した壊死性腸炎の臨床像 
○小野 頼母1, 小泉 沢1, 其田 健司1, 木村 正人2, 小澤 晃2, 渡邉 達也3, 田中 高志2, 遠藤 尚文4,
崔 禎浩5, 川名 信6 （1.宮城県立こども病院 集中治療科, 2.宮城県立こども病院 循環器科, 3.宮城
県立こども病院 新生児科, 4.宮城県立こども病院 外科, 5.宮城県立こども病院 心臓血管外科, 6.宮
城県立こども病院 麻酔科） 
小児開心術後の非外科的持続性出血に対する第 VII因子製剤の効用 
○石井 知子, 松原 宗明, 園部 藍子, 加藤 秀之, 平松 祐司 （筑波大学附属病院 心臓血管外科） 
小児集中治療室における成長発達を妨げない体動制限の工夫 
○大城 ほたる, 金城 茂樹, 国吉 真理子 （沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 看護部
PICU） 
呼吸障害を合併した先天性心疾患に対する在宅高流量鼻カニュラ療法の導入 
○花木 由香, 宗内 淳, 杉谷 雄一郎, 松岡 良平, 土井 大人, 江崎 大起, 渡辺 まみ江 （九州病院
小児科） 
原発性免疫不全症のスクリーニング検査である TREC検査の新生児期導入にと
もなう、新生児心臓手術周術期管理に及ぼす影響について 
○杉村 洋子 （千葉県こども病院 集中治療科） 
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宮城県立こども病院における先天性心疾患に合併した壊死性腸炎
の臨床像

○小野 頼母1, 小泉 沢1, 其田 健司1, 木村 正人2, 小澤 晃2, 渡邉 達也3, 田中 高志2, 遠藤 尚文4, 崔 禎浩5,
川名 信6 （1.宮城県立こども病院 集中治療科, 2.宮城県立こども病院 循環器科, 3.宮城県立こども病院 新生児
科, 4.宮城県立こども病院 外科, 5.宮城県立こども病院 心臓血管外科, 6.宮城県立こども病院 麻酔科）
Keywords: 壊死性腸炎, 窒素吸入, 低出生体重
 
【背景】先天性心疾患(CHD)に合併する壊死性腸炎(NEC)の実態はいまだ不明な点が多い 
【目的】 CHDに合併した NECの実態を調査すること 
【対象】2014～2019年に NECまたは穿孔性腹膜炎と診断された CHD11例．術後縫合不全や，器質的狭窄・閉鎖お
よび絞扼性イレウスに伴う穿孔性腹膜炎は除外した 
【方法】診療記録を参照し，患者背景，発症時の日齢と術後経過日数，初発症状，消化管穿孔の有無， NECに対
する治療，転帰と観察期間，最終受診時点の血行動態について後方視的に検討した 
【結果】男7．在胎37週(25-39) [中央値(範囲)]．出生体重は2.3kg (0.5-3.2)で，2kg未満の5例は全て染色体異
常を合併した． CoA with VSDが3例， AVSD/TGA/PAVSDが各2例， PAIVSと SRVが各1例だった． Ducal shockはな
かった．初回心臓手術前の NEC発症は7例(発症時日齢27[5-46])だった．1例を除き肺血流増多型 CHDで，5例は窒
素吸入を，2例は発症後14日以内に外科的な肺血流制御を施行していた．心臓手術後の発症は4例(日齢17[10-
699], 術後2日[1-4])だった．術翌日に発症した2例は SRV with CoAと TGAで心臓手術直前まで窒素を吸入してい
た．また BTS後に発症した1例は術中に PDAを結紮できず心臓手術後は高肺血流となっていた．全例で腹部膨満を
伴い，4例で血便，3例に胆汁性胃残を認めた．8例で開腹腸管切除を要し，すべて腸管穿孔を認めた．切除腸管は
8例全てで結腸で7例は人工肛門を造設(全例で後に閉鎖)した．2例は内科治療のみで軽快した．ほかに耐術不能で
外科治療を回避した症例が1例あった．この症例を含め死亡は2例(NEC1，高肺血流心不全1)だった．生存した9例
の観察期間は42カ月(5-58)で，7例で心内修復術または TCPCへ到達できた．残り2例は NEC発症後6か月未満であ
り心臓手術待機中である 
【結語】 CHDに合併する NECの臨床像は多様であった．染色体異常を伴う出生体重2kg未満の低出生体重例や，初
回心臓手術前に窒素吸入を要した例での発症が多かった
 
 

小児開心術後の非外科的持続性出血に対する第 VII因子製剤の効
用

○石井 知子, 松原 宗明, 園部 藍子, 加藤 秀之, 平松 祐司 （筑波大学附属病院 心臓血管外科）
Keywords: 遺伝子組換活性型第VII因子製剤, 非外科的持続性出血, 開心術
 
【目的】高侵襲な小児開心術では人工心肺時間延長に伴い容易に凝固・線溶の不均衡が惹起され術後出血が遷延
する例が少なくない。遺伝子組換型活性化第 VII因子製剤 (rFVIIa) は制御困難な非外科的持続性出血に有用と
の報告が散見されるが止血効果やメカニズム解明には至っていない。当院で止血目的に rFVIIaを使用した小児開
心術症例をもとに功罪を後方視的に検討した。【方法】2011年以降一般的な止血操作で制御困難であった非外科
的持続性出血に対し rFVIIaを使用した高侵襲小児開心術18例を対象。手術の内訳は Norwood5例、 Jatene4例、
Truncus修復1例、 Rastelli2例、 TAPVC修復1例、 IAA+VSD修復1例、 BDG+AVVR1例、 VSD再閉鎖1例、再
TVR+RVOTR1例、 AS交連切開1例。手術時日齢中央値40 (0–1619)日、体重中央値3162(2580–12100)g。全例人工心
肺離脱後2時間に及ぶ止血操作と血小板輸血にも拘わらず出血が遷延し不安定な血行動態を生じ、 rFVIIa 90μ
g/kgを単回静注した。 Norwood2例と Jatene2例では約2時間後に同量を追加静注し効果を得た。【結果】平均
rFVIIa使用量126 (33–271)μ g/kgの静注により、60分以内に出血を制御し安定した血行動態を得た。術後 PT活性
値は術前より有意に高く（術前63±17%、術後平均166±41%、 p＜0.01） rFVIIa使用量と術前後の PT活性値の変化
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量の間で強い関連性を示した。術前後の APTT、 AT3値に有意な相関関係は認めず。 rFVIIa使用に伴う血栓塞栓
症などの有害事象は全例認めなかった。【結論】侵襲度の高い先天性心疾患術後の非外科的持続性出血に対して
rFVIIaを補充することで、破綻していた外因系凝固機能が補完され有効な止血効果を来したと考えられた。今後
更なるメカニズム解明を追求し事例を重ね、 rFVIIaの至適な使用法確立を目指したい。
 
 

小児集中治療室における成長発達を妨げない体動制限の工夫
○大城 ほたる, 金城 茂樹, 国吉 真理子 （沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 看護部 PICU）
Keywords: PICU, 成長発達, 体動制限
 
【はじめに】小児集中治療室では侵襲的な治療・看護ケアが必要であり、体動制限や鎮静剤の使用により床上安
静が余儀なくされている。それに伴い筋力低下や発達の遅れや後退など様々な影響が見受けられる。【研究目
的】集中治療室において看護師の成長発達に対する視点を調査し、集中治療室における小児の成長発達支援の方
法を見出す。【研究方法】 PICU看護師22名へ成長発達にケアに対する意識調査、家族7名へ患児の変化やの家族
の思いを調査した。【結果】看護師への調査では、成長発達を意識した看護ケアを行えているかの問いに対して
は、『行えている』と答えた看護師は全体の6％となり、過半数が『行えていない』という回答であった。理由と
して急性期では治療が優先されるとの答えが最も多く、次に発達段階にあわせたケアの方法がわからない・理論
に基づいて出来ているかがわからないという回答が得られた。家族へのアンケート結果では、子どもが安心して
過ごせる工夫をして欲しいという要望が多く聞かれた。子ども達が安楽に過ごせるようリハビリスタッフを交え
てポジショニング・抑制についてのカンファレンスが増え、こどもの成長段階や治療経過に合った看護ケアを提
供する事が出来た。【考察】 PICUでこども達が体験する処置や治療による身体的精神的苦痛は最大のストレスと
なる。急性期領域であることから、疾患や治療へ関心が向きがちであるが、小児に関わるすべての看護師は、こ
ども達や家族の心身的・発達的ニーズに応えられる技術・知識をもって関わる必要がある。【結論】成長発達が
著しいこども達に対し、行動制限がある中でも安全安楽に過ごせるよう看護ケアを工夫し提供する事で成長発達
に及ぼす影響を最小限に留める事が出来る。
 
 

呼吸障害を合併した先天性心疾患に対する在宅高流量鼻カニュラ
療法の導入

○花木 由香, 宗内 淳, 杉谷 雄一郎, 松岡 良平, 土井 大人, 江崎 大起, 渡辺 まみ江 （九州病院 小児科）
Keywords: 在宅医療, 在宅人工呼吸, 染色体異常
 
【緒言】高流量鼻カニュラ（ HFNC）療法は加湿した高流量気により気道内圧を維持し鼻咽腔抵抗の減少や肺胞リ
クルートメント効果などが期待され、周術期を含めて先天性心疾患に合併した呼吸障害に汎用されてい
る。種々の問題のため長期に渡り HFNC療法から離脱できず、在宅 HFNC療法を導入した先天性心疾患症例を経験
した。 
【方法】2017-2019年に在宅 HFNC療法を導入した5例について問題点を検討する。 
【結果】導入時年齢は0-9歳、体重3-11kg、性別は男4：女1例。全例染色体異常を合併し、トリソ
ミー18：3例、トリソミー21：2例であった。心疾患は心室中隔欠損症3例、ファロー四徴症兼完全型房室中隔欠損
症1例、心室中隔欠損を伴う肺動脈閉鎖症1例であった。1例は Blalock-Taussigシャント術後であり、4例は手術
介入のない症例であった。合併症は肺高血圧症4例、小顎症4例、 West症候群、気管支喘息がそれぞれ1例で
あった。 HFNC療法導入前の酸素飽和度50-90％で、呼吸障害の原因は、気道狭窄による呼吸障害とチアノーゼ発
作2例、入眠中の酸素飽和度低下あるいは中枢性無呼吸2例、誤嚥性肺炎後の離脱困難１例であった。在宅 HFNC用
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呼吸補助器（ MediOx 60、パシフィックメディコ社）導入3例で、うち1例はその後気管切開となり現在は在宅人
工呼吸管理中である。残る2例はバッテリーの問題から在宅人工呼吸器（ Trilogy 100+または BiPAP A40、
Philips社）の持続陽圧呼吸（ CPAP）モードで経鼻カニュラを接続し HFNC療法として使用した。 
【考察】在宅 HFNC用呼吸補助器はバッテリーが無く通院中の移動などの際に支障をきたす。自験5例中2例では在
宅人工呼吸器のマスク CPAPモードを経鼻的に使用して HFNC療法の代用としたが、圧設定のため流量を確保でき
ないといった問題点があり、安全性において課題が残る。また在宅人工呼吸指導管理料が算定できないので制度
改定が望ましい。
 
 

原発性免疫不全症のスクリーニング検査である TREC検査の新生児
期導入にともなう、新生児心臓手術周術期管理に及ぼす影響につ
いて

○杉村 洋子 （千葉県こども病院 集中治療科）
Keywords: 周術期管理, TREC, 新生児
 
新生児マススクリーニングが進化し、原発性免疫不全症のスクリーニング(TREC)が可能となった。当院でも
2019年4月から導入し、新生児心臓術後に小児集中治療室 PICUへ入室する患者の中にも TREC陽性が出現し
た。【目的】新生児心臓術後に起こりうる重篤な感染に対して、注意喚起をすべき症例背景を検出する。【方
法】対象は、2018年4月~2019年12月までに当院 PICUへ入室した先天性心疾患術後新生児症例。単施設観察研
究。末梢血リンパ球数の推移を追い、アウトカムは生命予後と感染の有無とした。【結果】先天性心疾患手術を
目的として入室した新生児は43例で、 PICU退室時の死亡は4例で遠隔期死亡が1例だった。開心術は22例で入室時
日齢中央値は11日(0~28日)だった。 TREC陽性は2例で、陽性率は10%程度であった。陽性者の PICU滞在中のリン
パ球数の中央値は各々、1550/μ l、447/μ lと低値で、前者はカンジダ感染性心内膜炎を、後者は MRSA他の血流
感染を合併したが生存中である。これを踏まえ、リンパ球数中央値1600/μ lで2群にわけ、生命予後と血流感染の
発生について検討した。1600/μ l未満を I群、1600/μ l以上を II群とした。 I群/II群は11/32症例で、生命予後
は感度/特異度=0.6/0.79、血流感染陽性は感度/特異度=0.63/0.79と良好な指標とは言い難かった。関心術は I群
/II群＝全例/4割、 PICU帰室後の体外循環は I群で2例。疾患は I群は大動脈縮窄、離断、左心低形成、完全大血
管転位、総肺静脈還流異常で、 II群は前述の疾患は全体の約半数であった。また、周術期に末梢血リンパ球数が
1000/μ l未満の時期がある症例が11例あり、この集団は I群とは一致しなかった。以上のように、周術期の末梢
血リンパ球数低値の症例が全例 TREC陽性となるわけではないことが再確認された。さらに症例を重ねるととも
に、一過性でも易感染性のある症例に適切な介入ができるように、各方面と協力して治療にあたる必要があると
考えた。
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デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）36（ P36） 
心筋心膜疾患1
指定討論者:小垣 滋豊（大阪急性期・総合医療センター 小児科新生児科）
 

 
Compound heterozygoteのため若年発症した重症不整脈原性右室心筋症の女児
例および一家系 
○小野 朱美1, 森 一博1, 早渕 康信2 （1.徳島県立中央病院 小児科, 2.徳島大学病院 小児科） 
当院における小児期発症の不整脈源性右室心筋症3例の臨床像の検討 
○長島 彩子1, 下山 輝義1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井 卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医
科歯科大学 小児科, 2.国立病院機構 災害医療センター） 
MYH7遺伝子変異の小児心筋症における多様性について 
○寳田 真也1, 岡部 真子1, 小栗 真人1, 宮尾 成明1, 仲岡 英幸1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾香1, 廣野
恵一2, 市田 蕗子2 （1.富山大学医学部小児科, 2.国際医療福祉大学小児科） 
胎児期から多様な不整脈および高度心機能低下を呈し、 ECMO導入して救命し
た1例 
○豊村 大亮1, 長友 雄作1, 福岡 将治1, 鵜池 清1, 平田 悠一郎1, 山村 健一郎1, 賀来 典之1,2, 永田
弾1, 帯刀 英樹3, 塩瀬 明3, 大賀 正一1 （1.九州大学病院 小児科, 2.九州大学病院 小児救命救急セ
ンター, 3.九州大学病院 心臓血管外科） 
僧帽弁置換術・ Potts短絡・肺高血圧治療薬で胎児期より経過観察中の、
Apical hypoplasia型拘束型心筋症に伴う重症肺高血圧症の16歳男子 
○佐藤 竜太朗1, 増谷 聡1, 関根 麻衣1, 松村 峻1, 岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 先崎 秀明2 （1.埼玉医
科大学 総合医療センター 小児循環器部門, 2.北里大学 小児科） 
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Compound heterozygoteのため若年発症した重症不整脈原性右室心
筋症の女児例および一家系

○小野 朱美1, 森 一博1, 早渕 康信2 （1.徳島県立中央病院 小児科, 2.徳島大学病院 小児科）
Keywords: 不整脈原生右室心筋症, 学校心臓検診, Compound　heterozygote
 
はじめに】不整脈原生右室心筋症(ARVC)の発症は30-40歳代が多く、10代での報告は少ない。我々は無症状のまま
学校心臓健診で発見された ARVCの小児例を経験した。【症例】13歳女児。既往歴・家族歴はない。中学入学の学
校心臓検診で広範な陰性 T波とε;波を指摘された。当院を受診し、右室心筋の著明な菲薄化と拡張、収縮力の低
下を認めた。 CT・ MRIでは心室中隔および右室心筋の脂肪繊維化を認め、心筋生検においても同様の所見を得
た。多型性心室性期外収縮、非持続性の心室心拍も頻回に認められた。 ARVCと診断し、 ACE阻害剤、βブ
ロッカーを導入し、 AED購入、運動の全面禁止など生活制限をしながら、 ICD植え込み術を予定している。遺伝
子検査では、 Desmoglein2をコードする遺伝子の変異を2つ(DSG2; c.874C＞ T, p.R292C), (DSG2; c.1880-1G＞
A splice error)有していた。さらに、 LQT5の原因遺伝子である KCNE1の変異を認めた。両親の遺伝子検査も施
行したところ Desmoglein2の変異遺伝子を1つずつ遺伝していることが分かった。同胞(3名)のうち兄、末弟が父
親由来の変異遺伝子を有していた。【まとめ】 Compound heterozygoteであったことが、若年発症で且つ重症化
した要因と考えられた。無症状であったが、重症心不全の状態で心移植も考慮される。また、 ARVCに関与する遺
伝子変異を有している両親及び同胞2児に関しては、未発症であるが、慎重なフォローが必要である。
 
 

当院における小児期発症の不整脈源性右室心筋症3例の臨床像の検
討

○長島 彩子1, 下山 輝義1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井 卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学
小児科, 2.国立病院機構 災害医療センター）
Keywords: 不整脈源性右室心筋症, 心不全, 不整脈
 
【はじめに】小児期発症の不整脈源性右室心筋症(ARVC)は稀であり、その臨床像については不明な部分が多
い。当院で加療中の小児期発症 ARVCの臨床像を提示し、文献的考察を交え今後の治療方針について検討する。 
【症例】症例1は15歳女子。14歳時に労作時胸痛を契機に診断された。診断時 NYHA II度であり、両心機能の低下
（ LV/RVEF 49/37%、心係数 1.8L/min/m2）と右室を中心として左室へも及ぶ心室壁の菲薄化を認めた。利尿剤、β
遮断薬、 ACE阻害薬内服で加療中だが、心不全による二次性腎機能低下もきたしており心臓移植も視野に経過観
察中である。症例2は ARVCの母を持つ19歳女性。13歳時、反復性の胸痛を契機に診断された。 ACE阻害薬及びβ遮
断薬で加療し、自覚症状の増悪はないが、 RVEFは診断時9.7%から現在7.0%まで緩徐に低下し、 BNPも上昇傾向で
ある。症例3は15歳男子。13歳時の学校心臓検診（ PVC二段脈）を契機に診断された。右室機能は RVEF 41%と比
較的保たれていたが、安静時より多源性の PVCを最大6連発までみとめ、運動負荷で PVCの頻度は増加した。運動
制限とβ遮断薬により加療していたが、15歳時に軽労作を契機に VFとなった。蘇生後に PCPS装着を経て自宅で生
活を過ごせるレベルに回復し、現在は ICDの植え込み及び抗不整脈治療強化の上で経過観察中である。 
【考察】小児期発症の ARVCは稀だが、若年突然死の原因から見た場合にその割合は少なくない。一方で不整脈は
目立たず心機能低下・心不全症状が進行し心臓移植に至った小児例も散見される。当科の症例も1例は VF蘇生例
で、2例は進行性の心不全が症状の主体である。 ARVCは病期により臨床像が変化するとも言われ、症状の主体が
不整脈から心不全に変化する可能性もある。前者では突然死の予防が、後者では心臓移植も視野に入れた心不全
治療が必要となる。 
【結語】小児期発症の ARVCでは多様かつ変化する臨床像に合わせた適切な管理方針の選択が重要である。
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MYH7遺伝子変異の小児心筋症における多様性について
○寳田 真也1, 岡部 真子1, 小栗 真人1, 宮尾 成明1, 仲岡 英幸1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾香1, 廣野 恵一2, 市田
蕗子2 （1.富山大学医学部小児科, 2.国際医療福祉大学小児科）
Keywords: MYH7, 心筋症, 次世代シークエンス
 
【背景】 MYH7遺伝子はβミオシン重鎖をコードし、アクチンと相互作用し心筋収縮に働く。 MYH7遺伝子変異は肥
大型心筋症（ HCM）、左室心筋緻密化障害（ LVNC）、拡張型心筋症（ DCM）など表現型に多様性がある一方
で、その多様性の理由については明らかにされていない。【目的】 MYH7遺伝子変異が見いだされた小児心筋症患
者の臨床像ならびに遺伝学的背景を明らかにすること。【対象と方法】2003年４月～2019年12月までに次世代
シーケンサーを用いて MYH7遺伝子変異が見いだされた小児心筋症患者を対象とし、後方視的に臨床像ならびに遺
伝学的背景を検証した。【結果】症例は HCM群（9例）、 DCM群（3例）、 LVNC群（30例）であった。各群の観察
期間の平均は HCM群：4.7年、 DCM：5.7年、 LVNC：5.2年であった。 LVNC群では1歳未満に心不全を伴い発症す
る傾向がみられた。一方、 HCM群では乳児期以降の診断例が多く（診断時１歳以上の割合： HCM群=67％、
DCM群=33％、 LVNC群=23％）、診断時の心不全は少なく（初発時心不全:HCM=11％、 LVNC=63％、
DCM=100％）、心臓健診を契機に診断に至る例が多くみられた。観察期間中の塞栓症、致死性不整脈を発症した症
例はいずれの群にもみられなかった。死亡例と心移植例は LVNC群に4例存在し、 HCM群、 DCM群では心移植
例、死亡例は存在しなかった。遺伝子変異は２例を除き全てミスセンス変異であり、いずれの群でも Sub
Fragment 1に最も多くみられた。 LVNC群では Light meromyosinの変異において初発時の心不全、左室駆出率低
下（＜50%）が有意差をもって多くみられた。死亡例の変異は Sub Fragment 1にあり、２例は Double Variantで
あった。【結論】 MYH7遺伝子変異においては、心筋症の病型によりそれぞれ臨床像と遺伝学的背景が異なること
が明らかとなった。
 
 

胎児期から多様な不整脈および高度心機能低下を呈し、 ECMO導入
して救命した1例

○豊村 大亮1, 長友 雄作1, 福岡 将治1, 鵜池 清1, 平田 悠一郎1, 山村 健一郎1, 賀来 典之1,2, 永田 弾1, 帯刀
英樹3, 塩瀬 明3, 大賀 正一1 （1.九州大学病院 小児科, 2.九州大学病院 小児救命救急センター, 3.九州大学病
院 心臓血管外科）
Keywords: 胎児心室頻拍, 心筋炎, ECMO
 
【背景】胎児頻拍症は上室性頻拍、特に房室回帰性頻拍や心房粗動等が多く、心室頻拍は極めて稀である。胎児
期に心室頻拍を急性発症し、出生後に ECMO導入して救命した1例を経験したので報告する。 
【症例】母 SS-A抗体正常で順調な妊娠経過であったが、在胎38週3日に胎動が消失し、胎児エコーで VTおよび著
明な心機能低下を認めたため全身麻酔下緊急帝王切開で出生した。出生時 VFで電気的/薬物的除細動に反応せ
ず、約50分後に ECMO導入した。循環は安定したが、完全房室ブロックと、顕著な幅広 QRSによる心室調律(HR
40-100)が持続した。心収縮は微弱であったが(EF＜10%)、エコー上心筋異常はなかった。日齢3より接合部調律に
移行、 JETを呈するようになり、日齢4からランジオロールを開始し一時ペーシングとした。その後心機能は
EF=60%まで回復し日齢8に ECMO離脱、房室伝導も回復し日齢15にペーシング中止とした。経過中に小脳出血を生
じたが明らかな後遺症なく、現在は正常心機能まで回復し、不整脈再発も見られていない。経過より心筋炎を
疑ったが母児ともに原因ウイルスの検出はなかった。 
【考察】出生直前から急性発症した VT/VF、高度心機能低下は広汎な心筋障害を反映していると考えられる。
ECMO導入して循環を安定させたことで、 QRS幅や心筋逸脱酵素の改善があり心筋障害の回復が示唆された。また
完全房室ブロックから JETを発症しているが、両疾患ともに房室結節周囲の心筋障害を反映している。過去の報
告からも同様の経過を呈する例があり、 JETは房室結節周囲の部分的な障害により、同部位で心筋が自動能を亢
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進して発症すると考えられており、完全房室ブロックから正常洞調律への回復過程を反映していると考えられ
た。 
【結語】胎児期に広汎な心筋障害を発症し、出生後に ECMO導入して救命できた1例。経過中の多様な不整脈は心
筋障害・伝導障害からの回復過程を反映していることが示唆された。
 
 

僧帽弁置換術・ Potts短絡・肺高血圧治療薬で胎児期より経過観
察中の、 Apical hypoplasia型拘束型心筋症に伴う重症肺高血圧
症の16歳男子

○佐藤 竜太朗1, 増谷 聡1, 関根 麻衣1, 松村 峻1, 岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 先崎 秀明2 （1.埼玉医科大学 総合
医療センター 小児循環器部門, 2.北里大学 小児科）
Keywords: 拘束型心筋症, 肺高血圧, Potts短絡
 
【背景】 Apical hypoplasia型拘束型心筋症（ AHRC）は、早期に重症肺高血圧（ PH）を来すことがある稀な心
筋症である。 PHの有無を含め、国内外の症例像・重症度はさまざまで、疾患の全体像は不詳である。 Potts短絡
は大動脈・肺動脈間の短絡で、重症 PHへの適応が注目されている。重症 PHに対し Potts短絡を施行し良好な経
過の AHRC症例を報告する。 
【症例】症例は胎児期より経過観察してきた重症 PHの16歳男子。胎児期は左室の小ささを指摘されていた。乳児
期に僧帽弁狭窄逆流（ハンモック弁）と重症 PHを呈し、一歳で僧帽弁置換を施行したが、 PH（特発性および左
心疾患に伴う高血圧症）は改善しなかった。 supersystemic PHによる右室拡大のため左室が相対的に小さくみえ
るものの、高い左室拡張末期圧が右室左室連関による結果では説明困難なため、左室の restrictive
physiologyの存在が考えられていた。左室心尖部が低形成であり、左室が丸い形態と特徴的な心室壁運動から本
症例を AHRCと診断した。 
本人・家族は、積極的治療として、心肺同時移植より Potts短絡術を選択した（13歳で施行）。 Potts短絡術後
の本症例の酸素・ NO・ PGI2負荷（14歳）では、肺血管拡張は必要だが（肺血管抵抗12→6 U*m2）、静注 PGI2に
よる強い肺血管拡張は左室拡張末期圧をさらに上昇させる（24→31mmHg）ため有効でなく、肺血管拡張薬として
は静注薬でなく3系統の内服・吸入のみを使用中である。術後3年経過した現在、本症例の Potts短絡は両方向性
（ほぼ等圧）で、ときに血痰を生じるものの、 NYHA 3で外来通院中である。 
【結論】 AHRCの疫学を明らかにし、治療戦略を確立するために、重症 PHを来し得る基礎疾患として AHRCの覚知
は重要と考えられる。 Potts短絡は、重症 PHに対する治療選択の一つになり得る。
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デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）37（ P37） 
心筋心膜疾患2
指定討論者:石井 卓（東京医科歯科大学 小児科）
 

 
小児肥大型心筋症に対する心臓 MR所見と予後 
○小野 博, 高見澤 幸一, 小澤 由衣, 小川 陽介, 林 泰佑, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 賀藤 均 （国立
成育医療研究センター 循環器科） 
カテコラミン産生腫瘍に合併した2次性心筋肥大症の1例 
○中村 虹輝, 松村 雄, 長原 慧, 高井 詩織, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （土浦協同病院 小児科） 
生直後から肥大型心筋症による高度の右室流出路狭窄を認めた Noonan症候群
の一例 
○吉村 元文, 阿久澤 大智, 提島 丈雄, 中西 祐斗, 沼田 寛, 吉田 真衣, 荒井 篤, 桝野 浩彰, 加藤
健太郎, 渡辺 健 （北野病院小児科） 
特発性拡張型心筋症を呈した1絨毛膜2羊膜性双胎例 
○戸田 紘一1, 増谷 聡2, 多喜 萌1, 連 翔太1, 小島 拓朗1, 岩本 洋一2, 葭葉 茂樹2, 石戸 博隆2, 小
林 俊樹1, 住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学総合医療セン
ター 小児循環器部門） 
拡張型心筋症(DCM)を合併した肺動脈閉鎖を伴う心室中隔欠損症(PAVSD)に
Carvedilolが著効した1例 
○小田中 豊1, 蘆田 温子1, 尾崎 智康1, 岸 勘太1, 片山 博視3, 小西 隼人2, 根本 慎太郎2, 芦田 明1

（1.大阪医科大学 小児科学教室, 2.大阪医科大学 小児心臓血管外科, 3.高槻赤十字病院 小児科） 
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小児肥大型心筋症に対する心臓 MR所見と予後
○小野 博, 高見澤 幸一, 小澤 由衣, 小川 陽介, 林 泰佑, 進藤 考洋, 三崎 泰志, 賀藤 均 （国立成育医療研
究センター 循環器科）
Keywords: hypertriphic cardiomyopathy, cardiac magnetic resonance, children
 
【背景】心臓ＭＲは成人の肥大型心筋症に対する評価では重要で、特に遅延造影は約半数に認められ、その予後
との相関が報告されている。しかし小児例に対する報告は少ない。【対象と方法】国立成育医療研究センターで
フォローされている肥大型心筋症小児例に対し、心臓 MRを施行した20歳未満の7例。心臓 MR所見を死亡例と死亡
例以外、死亡例+心不全入院とそれ以外、遅延造影陽性と陰性の2群間で比較した。【結果】 MR施行時年齢：1歳
から19歳（中央値10歳）、男性3例、 Noonan症候群：2例、 MYH7 遺伝子変異：1例であった。全例内服薬を処方
され、不整脈の合併は3例で心室頻拍1例、心房頻拍1例、 WPW症候群1例で、後者2例はアブレーションが施行され
た。 BNPは505±410 pg/mlであった。遅延造影は2例 (29%)で陽性であった。死亡は2例で、自宅での突然死であ
り、遅延造影はともに陰性であった。死亡例のうち1例は新生児期発症の Noonan症候群で、心房中隔欠損、肺動
脈狭窄を合併し、2歳11か月で死亡し、1例は新生児期発症で、 MYH7遺伝子変異を認め、右室低形成であり、1歳
3か月で死亡した。生存例5例は心筋以外の心内の合併は認めなかった。死亡例を除く心不全入院は拡張相の1例で
認め、遅延造影陽性であった(33%)。心臓 MRは左室駆出分画(62±16%)、左室拡張末期容量係数(96±58 ml/m2)、左
室収縮末期容量係数(45±51 ml/m2)、1回拍出量(51±15 ml/m2)、心係数(3.76±0.79 L/min/m2)、左室心筋重量(111±
63 g/m2)、右室駆出分画(63±5%)に関して評価し、2群間の比較では、症例数が少なく参考値ではあるが、有意差を
認めず、遅延造影の有無と生命および心臓の予後との相関も認めなかった。【考察】小児肥大型心筋症は成人と
比べ遅延造影の陽性率は低く、その予後は、遅延造影をはじめ心室機能とは相関しなかった。早期発症と全身の
合併症や他の心内奇形がある症例の生命および心イベント発生の予後は不良であった。
 
 

カテコラミン産生腫瘍に合併した2次性心筋肥大症の1例
○中村 虹輝, 松村 雄, 長原 慧, 高井 詩織, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （土浦協同病院 小児科）
Keywords: 肥大型心筋症, カテコラミン産生腫瘍, 高血圧
 
【症例】5歳男児 
【周産期歴】在胎40週3日、3300g 
【成長・発達歴】発達の遅れの指摘は無し 
【既往歴】熱性痙攣、慢性便秘症 
【現病歴】 
X日午前2時頃に嘔吐し意識レベルが低下したため救急要請された。頭部 CTで右尾状核に出血を認めたため入院と
なった。 
【入院後経過】 
脳神経外科併診で保存加療を行った。来院時から高血圧だったのでカルシウム拮抗薬を開始した。入院第1病日の
心臓超音波検査で左室心筋の著明な肥厚を認め、肥大型心筋症と診断しβ遮断薬を開始した。頭部 MRIから急性散
在性脳脊髄炎を疑い、ステロイドパルス、グロブリンの投与を行った。また、心臓 MRIでは心筋の非対称な肥厚
を認めた。β遮断薬開始後から血圧が上昇したためカルシウム拮抗薬を増量、 ACE阻害薬やニトログリセリンも投
与したが血圧管理に難渋した。入院第10病日に慢性便秘症に対して撮影した腹部 X線写真で左上腹部に便塊と思
われる石灰化腫瘤影を認めた。便塊が腎動脈を圧排したことによる腎血管性高血圧の可能性を考え、注腸検査で
便塊の融解を試みたところ便塊と思われた腫瘤影は腸管外に存在していた。腹部 MRIで後腹膜腫瘍が疑われ高次
医療機関に転院となった。腫瘍摘出術を行い神経節芽腫の診断であった。腫瘍摘出による血圧正常化に伴い心筋
肥大は改善傾向で、β遮断薬の内服を継続している。 
【考察】 
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肥大型心筋症は60-69歳にピークがあり、小児の肥大型心筋症は稀である。本症例では肥大型心筋症を疑いβ遮断
薬を使用したが、β2受容体遮断作用で血管拡張が阻害されカテコラミン産生腫瘍による高血圧を引き起こしたと
考えられる。2次性心筋症を合併する疾患として Pompe病や Fabry病などの遺伝性疾患を鑑別に挙げていたが、高
血圧があったことからカテコラミン産生腫瘍が背景にある可能性を考えるべきであった。小児の肥大型心筋症の
診療において治療可能な二次性の要素がないか鑑別することが肝要である。
 
 

生直後から肥大型心筋症による高度の右室流出路狭窄を認めた
Noonan症候群の一例

○吉村 元文, 阿久澤 大智, 提島 丈雄, 中西 祐斗, 沼田 寛, 吉田 真衣, 荒井 篤, 桝野 浩彰, 加藤 健太郎,
渡辺 健 （北野病院小児科）
Keywords: Noonan症候群, 肥大型心筋症, 右室流出路狭窄
 
【背景】肥大型心筋症の合併は Noonan症候群において20～30％に見られる頻度の高い合併症の一つである。肥大
型心筋症の重症度、発症年齢は様々であるが、約25％は診断後1年で心不全のため死亡するとされている。【症
例】胎児期には特に異常を指摘されていなかった。在胎40週5日、出生体重3178g、身長49.0cm、仮死なく産院に
て出生した。生直後より心雑音を認め、日齢3に施行した心エコーで心筋肥大を認めたため当院へ転院搬送と
なった。来院後の精査で右室流出路狭窄(peak V = 1.57m/s)を伴う肥大型心筋症(IVSd 14.0mm、436％ of
normal)と診断した。なお左室流出路狭窄は認めなかった。右室流出路狭窄の増悪による spellを懸念し、日齢
4より propranolol 1mg/kg/dayを開始した。低血糖や低血圧等の副作用が無いことを確認しながら
propranololを4mg/kg/dayまで増量し、日齢25に退院とした。遺伝子検査にてPTPN11遺伝子異常を認め、特異的な
顔貌(眼間開離、耳介低位、眼瞼裂斜下)、先天性心疾患(肥大型心筋症)と併せて Noonan症候群と確定診断し
た。外来でのフォロー中、右室流出路狭窄は改善傾向が見られた。月齢4より propranololから metoprolol
2mg/kg/dayへ変更し、その後4mg/kg/dayまで漸増した。月齢11現在、 RVOT peak V = 1.45m/s、 IVSd =
14.4mm(358％ of normal)、 BNP = 252.9pg/ml、不整脈や発作イベントは無く現在に至るまで外来でフォロー中
である。【考察】 Noonan症候群における肺動脈狭窄の頻度は60％程度とされているが一方で、右室流出路狭窄の
みを認める症例の頻度は明らかにされていない。本症例はこれまで発作イベント無く経過しているものの BNPは
高値で推移しており、引き続き慎重な管理が必要である。
 
 

特発性拡張型心筋症を呈した1絨毛膜2羊膜性双胎例
○戸田 紘一1, 増谷 聡2, 多喜 萌1, 連 翔太1, 小島 拓朗1, 岩本 洋一2, 葭葉 茂樹2, 石戸 博隆2, 小林 俊樹1,
住友 直方1 （1.埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓科, 2.埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器部
門）
Keywords: 拡張型心筋症, 1絨毛膜2羊膜性双胎, 心不全
 
【背景】乳児の拡張型心筋症(DCM)の多くは特発性であるが、1絨毛膜2羊膜性双胎(MD双胎)の DCMの報告は見当た
らない。発症以前の記録のある DCMの MD双胎例を報告する。【症例】リトドリン・マグネシウム使用にても
tocolysis不能で、在胎32週0日に帝王切開で娩出された MD双胎。一般的な早産児管理ののち、退院した。入院中
に明らかな心機能異常は指摘されなかった。早産・ MD双胎としてのフォローで生後4か月時に発達外来に受診し
た。突然死、心筋症の家族歴は認められない。(双胎 A)体重増加は良好であったが、発達担当医がギャロップを
聴取した。さらに問診で“双胎 Bと比し、中断しながら哺乳する”ことがわかり、心エコーを施行したところ、左
心拡大(LVDd 150%N)、壁運動低下(左室駆出率34%)、中等度僧帽弁逆流、軽度三尖弁逆流を認め、小児循環器科医
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にコンサルトした。心筋緻密化障害は認めず、代謝疾患は否定的で、大動脈造影で冠動脈正常を確認し、特発性
DCMと診断した。抗心不全治療による経過観察中にリバースリモデリングし、 BNPは23.7から＜5.8pg/mLに低下し
た。(双胎 B)無症状であったが、双胎 Aの同胞のためスクリーニングを行ったところ、同様に左心拡大 (LVDd
128%N)、壁運動低下(左室短縮率42%)、冠動脈起始異常は認めず、特発性 DCMと診断した。抗心不全治療による経
過観察中にリバースリモデリングし、 BNPは12.8から＜5.8pg/mLに低下した。【結論】本双胎は、発達担当医が
軽微な診察所見を見逃さなかったために DCMと早期診断でき、早期に抗心不全治療が導入できた。 DCMの MD双胎
例の報告は現在のところ認められず、 DCMの背景を検討すべく遺伝子検査を施行中である。
 
 

拡張型心筋症(DCM)を合併した肺動脈閉鎖を伴う心室中隔欠損症
(PAVSD)に Carvedilolが著効した1例

○小田中 豊1, 蘆田 温子1, 尾崎 智康1, 岸 勘太1, 片山 博視3, 小西 隼人2, 根本 慎太郎2, 芦田 明1 （1.大阪医
科大学 小児科学教室, 2.大阪医科大学 小児心臓血管外科, 3.高槻赤十字病院 小児科）
Keywords: DCM, PAVSD, Carvedilol
 
【背景】先天性心疾患に DCMを合併する報告は、稀で予後も不良。【症例】4歳5ヶ月、女児。 PAVSD、両側
Blalock-Taussig shunt施行、根治手術待機中。2歳4ヶ月に難治性てんかんを発症。2歳10ヶ月、ウィルス性気管
支炎で入院加療。 MSSA菌血症（入院9日目）を合併、抗菌薬治療にて改善。入院26日目、活気不良、嘔吐症状が
出現。心エコーでも、 LVFS20%と低下、 BNP 4947pg /mLまで上昇を認めた。呼吸管理・強心薬 、利尿剤持続を
行い、 ICUにて全身管理。原因検索も含め、心臓カテーテル検査および心筋生検を施行（入院46日目）。結
果、冠動脈異常は認めず、右室拡張末期圧上昇(18mmHg)、右室 EF低下(22%)、左室容量増加(270%)、左室拡張末
期圧上昇(16mmHg)、左室 EF低下(36%)を認めた。 Qp/Qs=1.8、平均肺動脈圧23mmHg、 Rp=1.8。心筋生検で
は、「炎症細胞浸潤は見られず、不整な核を有する心筋繊維で DCMに矛盾なし」との所見。有機酸代謝異常、ア
ミノ酸代謝異常も認めず、 DCMと診断。根治手術や容量負荷を軽減する手術に関しての適応はないと判断し、抗
心不全治療をする方針。強心薬を併用して、 Carvedilol 0.0125mg/kg/dayより開始。約4ヶ月かけて0.1mg/kgま
で増量。徐々に BNPの低下（500pg/mL）を認め、心拍数も100程度まで低下を認めた。心エコーでも、
LVFS=30%前後で悪化を認めず、強心薬を減量し、開始後4ヶ月で中止、５ヶ月で退院とした。外来でさらに
Carvedilol0.5mg/kgまで増量。発症後8ヶ月の心臓 MRI検査では、左室の一部に繊維化の所見を認めたが、全体的
に variabilityを認めた。現在1年６ヶ月経過、 BNPは20-30pg/mL、心機能も LVFS 35-40%まで改善。ミトコンド
リア呼吸鎖の遺伝子に関しても提出し結果待ち。【考察】急性心不全の鑑別として、心筋炎や虚血性疾患、肺血
流増加などが考えられたが、心筋生検の所見より心筋症と診断。治療においては、初期に Carvedilolに強心薬を
併用し維持量まで増量が可能であった。
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Dystrophic calcificationを合併した新生児劇症型心筋炎の一例
○古井 貞浩1, 佐藤 智幸1, 横溝 亜希子1, 鈴木 峻1, 関 満1, 片岡 功一1,3, 鵜垣 伸也2, 吉積 功2, 河田 政明2,
多賀 直行3, 山形 崇倫1 （1.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児科, 2.自治医科大学 とちぎ子ども医
療センター 小児・先天性心臓血管外科, 3.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部）
Keywords: 新生児劇症型心筋炎, Dystrophic calcification, ECMO
 
【はじめに】心筋炎では炎症部位に一致した壁運動低下と浮腫による壁肥厚を認めるが、多くは一過性で ECMOを
含めた適切な治療により回復する。しかし、まれに心筋が菲薄化して石灰化する dystrophic calcificationを合
併し、予後不良となることが報告されている。今回、 dystrophic calcificationを合併したものの、 ECMOによ
り救命し得た新生児劇症型心筋炎の1例を経験した。【症例】日齢9の男児。分娩4日前に母体に発熱があったが自
然に解熱した。他、妊娠、分娩経過に問題なく、在胎38週5日に経膣分娩で出生。出生体重2324g。日齢7から哺乳
不良が出現し日齢8に近医を受診した。胸部 X線で心拡大、心エコーで心収縮低下があり、心筋逸脱酵素の上昇も
認めたため、日齢9に当院へ搬送となった。当院での心エコーでも EF 30％と心収縮は低下し、特に心室中隔の心
基部領域でエコー輝度の亢進と著明な壁運動低下を認めた。心筋炎と診断し免疫グロブリン、オルプリノン、ド
ブタミンによる治療を開始したが、心機能はさらに悪化したため転院12時間後に VA-ECMOを装着した。 ECMO装着
6日頃より心室中隔心基部の輝度亢進部分が徐々に音響陰影を伴う石灰化病変へと変化し、その後心筋も菲薄化し
てきたため、 dystrophic calcificationの合併と診断した。 Dystrophic calcificationの範囲は限局的で他部
位の壁運動は徐々に回復したため、 ECMOは装着12日目に離脱した。現在 ECMO離脱後1ヶ月になるが dystrophic
calcificationは残存し、同部位の壁運動は低下したままである。【考察】 Dystrophic calcificationを合併し
た心筋は、壁運動低下が残存するため予後不良因子となるが、本症例では範囲が限局的であったため良好な経過
を辿ったと考えられる。病初期から心筋のエコー輝度亢進と壁運動低下が著明な場合は、心筋の障害が特に強
く、 dystrophic calcificationに進行する可能性があり範囲によっては予後不良となるため注意が必要である。
 
 

マイコプラズマ感染により劇症型心筋炎、完全房室ブロックをき
たした1例

○鈴木 孝典, 山田 佑也, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 郷 清貴, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田 和志 （あ
いち小児保健医療総合センター 循環器科）
Keywords: マイコプラズマ感染, 劇症型心筋炎, 完全房室ブロック
 
【背景】心筋炎の多くはウイルス感染に起因する。劇症型心筋炎は急激に血行動態の破綻を来し致死的な経過を
たどるが、房室ブロックを合併することもある。今回我々はマイコプラズマ感染により完全房室ブロックを合併
した劇症型心筋炎症例を報告する。【症例】症例は特に既往のない9歳女児。入院5日前より咳嗽、発熱を認め
た。入院当日の眼球上転，尿失禁を認め前医へ救急搬送。心収縮不良（ LVEF 40%）、房室ブロック、高度徐脈か
ら心肺停止に至り蘇生を要した。アドレナリン持続投与下に当院へ転院搬送となった。来院時、意識混濁、体温
38.6℃、心室拍数 40bpm、血圧 96/53mmHgで、心筋逸脱酵素上昇を認めた。劇症型心筋炎、完全房室ブロックの
診断で ECMO導入、ガンマグロブリン投与を行った。 ECMO導入直後の心室の収縮を認めなくなったが、初回ステ
ロイドパルス投与完了とほぼ同時にイソプロテレノール（0.05γ）が体内に到達すると、急速に房室伝導が1：1に
回復し narrow QRSを呈した。その後はむしろ頻脈でイソプロテレノールを減量したが房室伝導は悪化せず、3日
後 ECMO離脱可能であった。以後、心室機能低下や房室伝導障害の所見はみられず、21日後に退院となった。入院
時の咽頭粘液検体で LAMP法陽性、マイコプラズマ感染症と診断した。【考察】マイコプラズマ感染症に起因する
心筋炎、房室ブロックの報告は散見される。本症例では原疾患に対する抗菌療法は行わなかったが、抗炎症療法
で速やかに房室伝導障害の改善が得られたことから、マイコプラズマ感染により二次的な免疫反応が惹起された
ことが原因であると考えられた。
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心不全治療の導入後に著明な心機能改善を認めたドキソルビシン
心筋症の1例

○金井 貴志1, 大澤 麻登里1, 川口 裕之1, 西山 光則2, 樽谷 朋晃1, 田村 義輝1, 竹下 誠一郎3, 野々山 恵章1

（1.防衛医科大学校 小児科学講座, 2.恵愛病院 小児科, 3.防衛医科大学校 看護学科）
Keywords: ドキソルビシン, 二次性心筋症, カルベジロール
 
【背景】アントラサイクリン系薬剤であるドキソルビシン（ DOX）による心筋症は、その総投与量に比例して発
症率が上昇し、通常、進行性・不可逆性で予後は不良である。【症例】12歳女児。肺転移巣を伴う左上腕原発骨
肉腫に対して手術と化学療法によるプロトコールで治療が行われており、 DOX総投与量420mg/m2となる5回目投与
から3か月後に心不全が顕在化した。多呼吸・倦怠感を認め NYHA分類 III～ IV度、胸部レントゲンで心拡大と肺
うっ血は著明で脳性ナトリウム利尿ペプチド（ BNP）1275pg/ml、心エコーで LVIDd 49.2mm（120％ N）、 LVEF
31%と左室内腔拡大と著明な心収縮能低下を認めた。その後の化学療法を中止し、静注利尿薬とドパミン、 PDE-
III阻害薬で心不全治療を開始。臨床症状は徐々に改善したが BNPは1722pg/mlまで上昇した。 ACE阻害薬とピモ
ベンダン、カルベジロールを段階的に導入し治療開始3か月後には NYHA II度、 BNP 335pg/mlまで改善し退院し
た。退院前に実施した MRIで、びまん性左室壁運動の低下を認め LVEF 21%、 DOX心筋症に矛盾しない所見で
あった。しかし、その後徐々に心機能は改善し、退院6か月後に LVEF 50%、 BNP 30pg/ml、1年後の MRIでも左室
壁運動は改善し LVEF 53%であった。退院後2年経過したが再増悪を認めず、運動は制限しているが学校含め日常
生活は問題ない（ NYHA I度）。 BNPは20台で推移しており経過は良好である。【考察】β遮断薬や ACE阻害薬
は、拡張型心筋症や虚血性心疾患に対する有用な治療選択肢として確立されつつあるが、 DOX心筋症においては
成人例も含め報告例は少ない。現在、 DOX心筋症に対する特異的治療は存在しないが、β遮断薬や ACE阻害薬を含
む心不全治療により臨床症状と予後が改善される可能性がある。
 
 

肥大型心筋症を合併した先天性サイトメガロウイルス感染症の1例
○渡邉 瑠美, 本田 崇, 高梨 学, 木村 純人, 山口 綾乃, 平田 陽一郎, 石倉 健司 （北里大学病院 小児科）
Keywords: 先天性CMV感染症, 肥大型心筋症, 新生児
 
【背景】先天性サイトメガロウイルス感染症(以下、先天性 CMV感染症)は、もっとも頻度の高い先天性ウイルス
感染症であり、黄疸、小頭症、点状出血、肝脾腫、脳室周囲石灰化、感音性難聴などを呈するが、先天性心疾患
の合併の報告はまれである。 
【症例】在胎28週に胎児心拡大を指摘され、 MRIで肝脾腫を指摘されたが胎児水腫は認めなかった。在胎35週4日
に遅発一過性除脈を認め緊急帝王切開で出生した。体重 2040g(-1.3SD)、身長 42.5cm(-1.3SD)、頭囲 30.7cm(-
0.7SD)であり、 Apスコアは7点(1分)8点(5分)であった。呼吸・循環状態は安定していたが、頭部と体幹を中心に
紫斑を認め、胸部聴診上、胸骨左縁第4肋間に Levine 3/6の収縮期雑音を聴取した。肝臓を2cm、脾臓を5cm触知
した。左副耳を認めるほかは、明らかな外表奇形や特徴的顔貌は認めなかった。また著明な血小板減少と肝逸脱
酵素の軽度上昇を認めた。以上の所見から先天性 CMV感染を疑い、 CMV-IgM陽性、尿中 CMV核酸陽性から確定診
断にいたった。 
入院時の心エコーにて非対称性左室心筋肥厚(IVSd 8.1mm)を認めたが、左室流出路狭窄やその他の構造異常は認
めなかった。経過中に心不全徴候を認めず BNPも正常化したため日齢37日に退院としたが、退院前のエコーでも
心筋肥厚は残存しており、引き続き外来で経過を観察している。 
【考察】先天性 CMV感染症と肥大型心筋症の合併の報告はこれまで１例しかなく(Demir F, et al. 2016)、その
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発症メカニズムも不明である。先天性 CMV感染症の頻度が比較的高いことや、無症候性の患者も多いことを考え
ると、新生児期の心筋肥大の鑑別疾患の一つとして重要な所見であると考えられた。
 
 

リウマチ熱3例についての検討
○中原 優, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院 小児
科）
Keywords: rheumatic fever, Jones criteria, Streptococcus pyogenes
 
【背景】日本を含めた先進国ではリウマチ熱(RF)の頻度は低いが、リウマチ性心疾患(RHD)や心不全を来しうる疾
患であり、適切な診断と対応が求められる。当科で経験した3例をもとに RFの診療を再考する。【症例】症例1は
12歳男児。発熱と CRPの上昇(14.3 mg/dL)、心エコーで少量の心嚢液を認めるのみで川崎病として治療開始した
が、反応は不良であった。はっきりとした多関節炎の症状がなく、追加で提出した抗ストレプトリジン O抗体
(ASO)が 399 IU/mLであり RFと診断し抗菌薬を開始した。症例２は10歳女児。発熱と移動性の関節痛があり、心
エコーで僧帽弁逆流を認めた。血液検査で ASO 6096 IU/mLと上昇を認め RFと診断。症例３は8歳女児。発熱と胸
痛を主訴とし、心エコーで心膜輝度亢進と心嚢液貯留を認め、当初は心膜炎としてアスピリン内服を開始したが
入院時の ASO 1356 IU/mLと上昇あり Jones criteriaを満たし、 RFとして抗菌薬を追加した。【考察】 RFは
Streptococcus pyogenesの咽頭感染に続発する自己免疫反応と考えられている。急性期の治療も重要だが、溶連
菌再感染時に RHDが悪化しうるため抗菌薬の予防投与が必要とされている。症例2は典型的な経過であり容易に診
断に至ったが、症例１は関節症状が乏しく、抗体価の提出が遅れ診断までに時間を要した。症例３は明らかな関
節症状が無く、 RFの初療が遅れた例であった。症例毎に経過は様々であり RFを常に鑑別に挙げ診療にあたるこ
とが重要と思われた。また Jones criteriaの心症状はエコー所見のみでも陽性ととれるが、胸痛などの症状がな
い例については診断に至っていない可能性も考えられる。【結語】エコーによる画像診断の重要性が増す昨今に
おいては RFの診断基準を満たす症例が増えてくる可能性が考えられる。症例毎に症状が異なることもあり、
RFの診断についていま一度再考する必要がある。
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○福岡 将治, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 長友 雄作, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田
弾, 山村 健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科） 
パルボウイルス B19に関連した急性心筋炎4症例の検討 
○細矢 薫子1, 富田 陽一1, 林 真理子1, 青柳 良倫1, 桃井 伸緒1, 若松 大樹2, 黒澤 博之2 （1.福島
県立医科大学 医学部 小児科, 2.福島県立医科大学 医学部 心臓血管外科） 
劇症型を含む4回の急性心筋炎を繰り返した11歳男児例 
○関 俊二1, 上野 健太郎2, 西畠 信1 （1.鹿児島生協病院 小児科, 2.鹿児島大学病院 小児科） 
心筋生検で石灰化病変を認めた急性心筋炎の一例 
○小川 陽介1, 進藤 考洋1, 小澤 由衣1, 高見澤 幸一1, 林 泰佑1, 三崎 泰志1, 小野 博1, 中野 雅之2

, 義岡 孝子2, 賀藤 均1 （1.国立成育医療研究センター 循環器科, 2.国立成育医療研究センター 病
理診断部） 
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急性心筋炎の心電図変化
○福岡 将治, 岩屋 悠生, 小林 優, 江口 祥美, 豊村 大亮, 長友 雄作, 鵜池 清, 平田 悠一郎, 永田 弾, 山村
健一郎, 大賀 正一 （九州大学病院 小児科）
Keywords: 急性心筋炎, 心電図, 慢性心不全
 
【背景】心筋炎の診断において12誘導心電図は簡便でありスクリーニング法として広く活用されているが、一般
に非特異的変化であり予後因子としての有用性に関する報告は少ない。【目的・方法】2014年から2019年に診断
された心筋炎17例を対象とし、臨床所見や予後と心電図変化との関連を検討した。【結果】発症時年齢は4(0-
14)歳、男性11例、劇症型心筋炎が15例で ECMO導入14例（期間中央値9(3-46)日）、急性期心臓死は3例、慢性期
心不全は6例に認めた。致死性心室性不整脈4例及び、高度房室ブロック4例に急性期心臓死は認めず、全例で心機
能は正常に回復した。入院時の心電図変化として、低電位(88%)、 ST変化(88%)、 QTc＞440msec(35%)、 QRS＞
100msec(47%)を認めた。 ST変化は J点より0.06秒で計測し0.2mV以上、もしくは0.2mV未満であっても対側性変化
を認めるものを陽性とし、脚ブロックは除外した。これらの心電図所見の有無による２群間で、 inotrope使用期
間、 ECMO使用期間、急性期心臓死、慢性心不全の有無を比較し、統計学的有意差は認めなかった。低電位＋
ST変化を有する群と有さない群とで比較すると、 ECMO使用期間中央値9.5日 vs 1.5日(p=0.01)、慢性心不全６例
vs 0例(p=0.04)と有意差を認めた。 また、低電位＋ ST変化群では peak CM-MB(IU/L)が有意に高値であった
(1059.4 vs 238.3, p=0.02)。【結語】急性心筋炎において、入院時心電図に低電位+ST変化を有する患者では心
筋障害がより重度であり、慢性期心不全の予後予測因子として有用である可能性が示唆された。
 
 

パルボウイルス B19に関連した急性心筋炎4症例の検討
○細矢 薫子1, 富田 陽一1, 林 真理子1, 青柳 良倫1, 桃井 伸緒1, 若松 大樹2, 黒澤 博之2 （1.福島県立医科大学
医学部 小児科, 2.福島県立医科大学 医学部 心臓血管外科）
Keywords: パルボウイルスB19, 急性心筋炎, 劇症心筋炎
 
【背景】近年、 ParvovirusB19（ B19V）が急性心筋炎の原因として注目される一方、健常心筋検体からの
B19V検出が報告され、病原的意義や心筋炎発症機序は明らかにはされていない。当施設で2019年3月から10月まで
に、 PCR法により B19Vが検出された急性心筋炎4症例を経験したので報告する。【症例1】1歳男児。嘔吐で発症
し、心拡大、心収縮不良、アシドーシスを認めた。循環作動薬、呼吸補助を行い、3ヶ月間内科的治療を行った
が、心不全増悪のため補助循環（ VA-ECMO）を導入後、心移植待機となった。【症例2】9か月女児。不機嫌、嘔
吐、顔色不良で発症し、心拡大、心収縮不良を認め心筋炎と診断された。当院へ転院搬送中に心停止し、蘇生に
反応なく死亡した。【症例3】福山型筋ジストロフィーの６歳女児。伝染性紅斑罹患後に横紋筋融解症、呼吸不全
をきたした。発症から1ヶ月後に全身の筋力や呼吸状態の改善を認めたが、急激な心拡大、心収縮低下、房室弁逆
流をきたし心筋炎と診断した。蘇生を要する循環不全に陥ったが、循環作動薬、 ACE阻害薬、βブロッカーを導入
し、3ヶ月間で心機能は改善した。【症例4】6か月女児。胎児期に同胞2人が伝染性紅斑に罹患していた。嘔
吐、活気不良で発症し、心原性ショックに進行し、補助循環（ VA-ECMO）導入を要した。循環作動薬を用いなが
ら補助循環から離脱し、 ACE阻害薬、βブロッカーを導入し、心機能は改善傾向にある。【結果】症例1、2、3の
全血・血清、症例4の全血・心筋検体から B19V-DNAが検出され、生存した3症例では3ヶ月間、全血からの検出が
持続した。抗体検査結果からは、初感染パターンと既感染パターンが混在していた。症例1、2では、全血検体に
おいて PCR法で HHV-6陽性であり関与が疑われた。全例で劇症化し、うち1例が死亡、1例が心移植の方針と
なった。【結語】急性心筋炎において B19Vは検索されるべき病原体であり、陽性例では劇症化するリスクを考慮
する必要がある。
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劇症型を含む4回の急性心筋炎を繰り返した11歳男児例
○関 俊二1, 上野 健太郎2, 西畠 信1 （1.鹿児島生協病院 小児科, 2.鹿児島大学病院 小児科）
Keywords: 心筋炎, 再発, 心電図、心エコー所見
 
【背景】小児心筋炎の病態像は軽症から重症まで多岐に渡る。特に劇症型心筋炎は迅速な介入が必要であるにも
関わらず、身体所見は非特異的である。今回４回の発症にも関わらず、早期介入によりほぼ後遺症を認めず治療
できた症例を提示する。【症例】11歳男児、家族歴、既往歴は特記なし。２歳時に先行する発熱に続き急激な循
環不全を呈し、心エコーで壁運動の低下、心筋肥厚を認めた。心筋炎と診断され、経皮的心肺補助装置（
PCPS）と免疫グロブリン静注療法（ IVIG）で救命し得た。２回目は６歳時、インフルエンザ A罹患後に心電図で
V2-6の ST上昇と、心エコーで心筋肥厚を認め、診断された。６日間の PCPSと IVIG、ステロイドによる治療で心
機能は改善した。３回目は７歳時、インフルエンザ Bの罹患後に、心エコーでの心筋肥厚と、心電図で V5, 6の
low voltageを認め診断された。 IVIG投与を行い PCPSを回避できた。４回目は１０歳時、インフルエンザ A罹患
に続いて、倦怠感と心電図での P波増高、 III、 aVFで陰性 T波、心エコーで心筋肥厚を認め心筋炎と診断され
た。 IVIG投与で心電図波形と心筋肥厚は徐々に改善し１０日間の入院後退院した。【考察】本症例において、診
断の決め手となった所見は心電図と、心エコーによる心筋肥厚だった。心筋炎を疑った場合は心電図、心エ
コーを積極的に実施することが重要である。また、繰り返す急性心筋炎に対する susceptibilityの精査とし
て、心筋炎との関連が指摘されている HLA alleles DQ8を本児が有していることが判明した。このような遺伝的
背景が心筋炎の susceptibilityを評価する上で有用である可能性が示唆された。【結論】補助循環を要する劇症
型２回を含む、急性心筋炎を４回繰り返した症例を経験した。急性心筋炎に対する迅速な介入のためにも、心電
図、心エコー所見は重要である。
 
 

心筋生検で石灰化病変を認めた急性心筋炎の一例
○小川 陽介1, 進藤 考洋1, 小澤 由衣1, 高見澤 幸一1, 林 泰佑1, 三崎 泰志1, 小野 博1, 中野 雅之2, 義岡 孝子
2, 賀藤 均1 （1.国立成育医療研究センター 循環器科, 2.国立成育医療研究センター 病理診断部）
Keywords: 急性心筋炎, 心筋生検, 石灰化
 
【背景】急性心筋炎急性期の心筋病理で石灰化像を呈する症例は稀である。【症例】生来健康な11歳女児。発
熱、咽頭痛、筋肉痛で発症、その翌日より嘔気・嘔吐と傾眠が出現し、発症6日目に胸部不快感を訴えて前医を受
診した。血液検査で逸脱酵素と BNPが上昇し（ AST 3,041 U/L, ALT 3,216 U/L, CK 638 U/L, BNP 4,282
pg/mL）、心臓超音波検査で左室収縮能の低下（ LVEF 37%）と心嚢液貯留を認め、急性心筋炎が疑われて当院に
搬送された。強心薬による心不全治療に反応して逸脱酵素は速やかに改善し、心機能も次第に回復した。発症
13日目に行った心筋生検の病理像では、炎症細胞の浸潤は軽度に留まった一方で、線維化および心内膜側や心筋
線維の間などの血管分布に一致した石灰化病変を認めた。また、心臓 MRIでは両心室心筋に T1/T2高信号と心室
中隔中層の遅延造影陽性所見を認め、心筋炎とそれに伴う心筋浮腫に矛盾しない所見であった。ウイルス
PCR・抗体検査に有意な所見はなく、代謝・膠原病関連検査も正常であり、発症1か月後に後遺症なく退院し
た。退院後の心機能は正常化し、発症半年後にフォローアップの心筋生検を行ったところ、間質の線維化は残存
するものの石灰化像については認めなかった。【考察】新生児期から小児期にかけてのウイルス性心筋炎に CT検
査などでびまん性の心筋石灰化像を認めた症例の報告は散見されるが、本症例のように病理学的に微細な石灰化
像を検出した報告は少ない。本症例では心嚢液貯留や心筋浮腫など心筋中膜から外膜にかけて炎症の主座が存在
したことを疑わせる所見があり、心筋内膜の生検で血管に一致した石灰化像を認めたことは冠血流の上流となる
心筋中膜・外膜の炎症を反映している可能性があるが、確たる機序は不明である。急性心筋炎急性期の心筋生検
の経験を蓄積し、本症例のように特異な病理所見を共有することは、本疾患の病態解明ならびに予後向上に資す
るものと考えた。
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デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）40（ P40） 
心筋心膜疾患5
指定討論者:山村 健一郎（九州大学病院 小児科）
 

 
DPCデータを用いた小児心筋炎に対する機械的補助循環治療例の予後 
○浦田 晋1, 道端 伸明2, 中野 克俊1, 中川 良1, 朝海 廣子1, 松井 彦郎1, 犬塚 亮1, 康永 秀生2,3

（1.東京大学医学部附属病院小児科, 2.東京大学大学院医学系研究科 ヘルスサービスリサーチ講座,
3.東京大学大学院医学系研究科公共健康医学専攻臨床疫学・経済学） 
炎症性腸疾患治療中に発症した薬剤性心筋炎の小児例 
○下山 伸哉1,2, 石毛 崇1, 滝沢 琢己1, 小林 富男2, 荒川 浩一1 （1.群馬大学 大学院 医学系研究科
小児科学講座, 2.群馬県立小児医療センター 循環器科） 
劇症型心筋炎の経験から考える、循環器救急に対する二次・三次医療機関の連
携 
○福井 沙織1,2, 片岡 功一2, 野崎 靖之1, 安済 達也2, 鈴木 峻2, 古井 貞浩2, 関 満2, 佐藤 智幸2,
河田 政明3, 山形 崇倫2 （1.新小山市民病院 小児科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小
児科, 3.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天心血管外科） 
生後4か月で診断に至った新生児ループスによる重症僧帽弁閉鎖不全症の1例 
○戸田 紘一, 多喜 萌, 連 翔太, 小島 拓朗, 葭葉 茂樹, 小林 俊樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際
医療センター 小児心臓科） 
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DPCデータを用いた小児心筋炎に対する機械的補助循環治療例の予
後

○浦田 晋1, 道端 伸明2, 中野 克俊1, 中川 良1, 朝海 廣子1, 松井 彦郎1, 犬塚 亮1, 康永 秀生2,3 （1.東京大学
医学部附属病院小児科, 2.東京大学大学院医学系研究科 ヘルスサービスリサーチ講座, 3.東京大学大学院医学系
研究科公共健康医学専攻臨床疫学・経済学）
Keywords: 急性心筋炎, 機械的補助循環, 生存率
 
【背景】本邦の小児心筋炎発生率は人口10万人あたり年0.24例とされ、無症状のものから短時間で死亡する例ま
で臨床像は多彩である。機械的補助循環（ Mechanical Circulatory Support: MCS）は最重症例の救命を可能と
したが、その治療例の臨床像や予後は不明な点が多い【目的】 DPCデータを用いて小児心筋炎 MCS治療例の生存
退院率および予後不良因子を明らかにすること【方法】2010年7月から2018年3月に DPC登録された20歳未満の
「主病名または入院契機病名かつ最ももしくは2番目に資源を投入した病名が心筋炎」で、処置コードから「機械
的補助循環」を使用した症例を抽出し、その退院時転帰を調査した。さらに生存退院（ S）群と死亡退院（
D）群に分類し、その特徴を検討した。【結果】症例は162例で、生存退院率は71.0％であった。 D群は低年齢
（8.8±7.2 vs. 11.1±6.3, p=0.05）、低体重（17±9.5 vs. 31.5±17.4 kg, p=0.06）の傾向が見られた。入院時併
存症は不整脈（19.1% vs. 29.6%）や播種性血管内凝固症候群（23.4％ vs. 14.8%）など S群と有意差を認めたも
のはなかった。入院後の処置は MCS導入前の胸骨圧迫（46.8% vs. 27.0%, p=0.02）、経過中の腎代替療法
（66.0% vs. 42.6%, p＜0.01）, 血漿交換（10.6% vs. 2.6%, p=0.03）が D群で多く施行されていた。 D群で
24時間以内に死亡した7例中6例で導入前の胸骨圧迫を行っており、この7例を除いた40例は胸骨圧迫（40％ vs.
27%, p=0.12）の施行率は差がないものの、腎代替療法（72.5% vs. 42.6%, p＜0.01）, 血漿交換（12.5% vs.
2.6%, p=0.02）は S群と比較し多く施行されていた。多変量解析では腎代替療法は死亡退院と関連した（オッズ
比2.87, p=0.02）【考察】本邦では過去に MCS治療47例の生存率は57.4％と報告されており、本検討では予後の
改善が認められた。一方で胸骨圧迫施行例と入院早期の死亡と、腎代替療法例が入院死亡に関連を認めた。
 
 

炎症性腸疾患治療中に発症した薬剤性心筋炎の小児例
○下山 伸哉1,2, 石毛 崇1, 滝沢 琢己1, 小林 富男2, 荒川 浩一1 （1.群馬大学 大学院 医学系研究科 小児科学講
座, 2.群馬県立小児医療センター 循環器科）
Keywords: 心筋炎, 薬剤, 炎症性腸疾患
 
【背景】薬剤性心筋炎は稀ではあるが様々な種類の薬剤の使用において遭遇する可能性がある。今回メサラジン
投与開始後に心筋炎を発症したクローン病（ CD）小児例を経験した。【症例】 CDの15歳男児。13歳妹も
CDで、メサラジンにより発熱し薬剤リンパ球刺激試験（ DLST）陽性歴あり。【経過】1年前より反復する下腹部
痛が出現し、下血の精査のため当院を紹介受診した。著明な体重減少、下腹部全体に圧痛を認め、下部消化管内
視鏡検査およびカプセル内視鏡検査を施行し CDと診断した。家族歴を考慮しメサラジンを少量より開始し、副作
用のないことを確認し漸増した。メサラジン投与開始後12日目に38℃台の発熱、14日目に軽度胸痛が出現し
た。15日目に胸痛症状が増悪し心筋逸脱酵素の上昇および胸部レントゲン上心拡大、心電図上の虚血性変化を認
めた。心臓超音波検査では心嚢液貯留や弁閉鎖不全は認めなかったが、左室収縮能はびまん性に低下（ EF30％
台）を認めた。胸痛の原因検索では明らかな異常は認めず、薬剤性心筋炎の可能性を考慮し同日からメサラジン
の内服を中止し、プレドニゾロンを開始した。4日後に胸痛は消失し、心拡大、心機能も改善した。その後も心電
図所見は遷延したが、薬剤中止11日後にトロポニン、 BNP等も正常化した。心筋炎の原因検索として各種ウイル
ス検索等を行ったが感染症は確認されず、メサラジンに対する DLSTで高値を示しておりメサラジンによる薬剤性
心筋炎と診断した。【結語】炎症性腸疾患におけるメサラジン投与による薬剤性心筋炎は稀で、小児例の報告は
極めて少ない。薬剤性心筋炎は何らかの疾患に対する薬物治療中に発症し、原疾患の臨床像が臨床経過に大きく
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影響し診断に難渋することがある。原因薬剤の中止が最も効果的な治療であり、早期に改善が得られるため、薬
剤性心筋炎を鑑別に上げることが極めて重要である。
 
 

劇症型心筋炎の経験から考える、循環器救急に対する二次・三次
医療機関の連携

○福井 沙織1,2, 片岡 功一2, 野崎 靖之1, 安済 達也2, 鈴木 峻2, 古井 貞浩2, 関 満2, 佐藤 智幸2, 河田 政明3,
山形 崇倫2 （1.新小山市民病院 小児科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学と
ちぎ子ども医療センター 小児・先天心血管外科）
Keywords: 心筋炎, ECLS, 連携
 
【背景】近年, 積極的な extracorporeal life support (ECLS)装着による死亡/神経学的後遺症の回避例の報告
が増えているが, 劇症型心筋炎はいまだ致死率が高い. 劇症型インフルエンザ心筋炎と診断後, 三次医療機関へ
転院搬送したが救命できなかった自験例を通じ, 二次医療機関での初期対応や三次医療機関との連携における課
題を検討した.【症例】基礎疾患のない14歳男子. ワクチン未接種でインフルエンザに罹患し, 第１病日に近医で
Laninamivirを処方された. 第2病日から全身痛と嘔吐が出現し, 第3病日に他院で補液を施行された. 帰宅後意識
レベルが低下し当院へ救急搬送されたが, 搬送中は正常血圧でせん妄と診断された. 到着時, JCS1であったが,
血圧・ SpO２が測定不可能, 心電図上 ST上昇を認めた. 末梢静脈路を確保後, 心臓超音波検査で LVEF 40％の収
縮低下を認め, 病着1時間後に急性心筋炎と診断された. ただちに三次医療機関へ転院依頼したが, 直後に
JCS20, 喘ぎ呼吸となり, ドパミン持続静注開始後に人工呼吸管理が開始された. アドレナリンが静注され, 病着
2時間後に三次医療機関 PICUへ転院搬送された. PICU到着直後に脈拍触知困難となり, 心機能は LVEF 14％と悪
化し, 胸骨圧迫が開始され, 1時間後に ECLSが装着された. ステロイドパルス療法と免疫グロブリン療法も開始
された. ECLS開始後も循環動態は安定せず, 心タンポナーデを合併し, 心嚢ドレナージが施行された. 転院23時
間後に血液浄化療法も開始されたが, 多臓器不全が進行し, 転院32時間後に死亡した.【まとめ】最重症の心筋炎
を救命するためには, ECLS装着可能な三次医療機関へ可及的速やかに搬送することが重要である. 自験例から,
非特異的症状であっても心筋炎と診断できるよう一次医療機関に啓発と, 円滑な搬送に向けてのシ
ミュレーションを行った. 早期から家族へ精神的ケアを行える体制を作ること, ワクチン勧奨による一次予防が
今後の課題である.
 
 

生後4か月で診断に至った新生児ループスによる重症僧帽弁閉鎖不
全症の1例

○戸田 紘一, 多喜 萌, 連 翔太, 小島 拓朗, 葭葉 茂樹, 小林 俊樹, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セン
ター 小児心臓科）
Keywords: 新生児ループス, 僧帽弁閉鎖不全, 皮疹
 
【緒言】新生児ループス(NL)の心障害として完全房室ブロックは有名であるが、僧帽弁閉鎖不全(MR)の報告は少
ない。我々は、生後4か月で診断に至った NLによる重症 MRの女児例を経験したので報告する。【症例】母体は
27歳0回経産で、 SLE及びシェーグレン症候群と診断され PSL内服加療中であった。妊娠中期の抗 SS-A/Ro抗体は
1200 U/mLであったが胎児超音波での異常指摘はなく、児は妊娠38週3日に正常経腟分娩、出生時体重 2652gで
あった。出生後の全身状態は良好で皮疹はなく、心電図、心臓超音波検査(UCG)にて明らかな異常は認められな
かった。生後6週に環状紅斑が出現し前医を受診し、抗 SS-A/Ro抗体は1200 U/mLと高値であり NLと診断され
た。この時点での UCGは実施していなかった。4カ月健診にて心音異常を指摘され当院を紹介受診した。入院
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時、収縮期逆流性雑音及び奔馬調律を認め、抗 SS-A/Ro抗体は183 U/mL、抗 SS-B/La抗体は1.0 U/mL、 UCGでは
左室・左房の拡大と重症の MR及び中等症の僧帽弁狭窄を認めた。また、心嚢水と僧帽弁のエコー輝度の上昇およ
び肥厚を認め、 NLによる心筋炎、それに伴う僧帽弁閉鎖不全及び狭窄(MSR)と診断した。 mPSLパルス療法、免疫
グロブリン投与を行ったが MSRは改善を認めなかった。現在は外来で抗心不全療法を継続している。【考察】胎
児期・新生児期に明らかな僧帽弁の異常を指摘されず、その後に NLによると思われる MSRを呈した症例を経験し
た。抗 SS-A抗体陽性母体では2%に児に完全房室ブロックが発生し、16％に時に皮疹が出現するが、皮疹出現例の
多くは高力価の抗 SS-B抗体陽性母体からの出生児である。胎児、新生児での心筋炎の報告も極めて稀であり、新
生児期以後に心筋炎を合併した報告は見当たらない。本症例では新生児期に皮疹や心障害は認めず、新生児期以
降に MSRが進行したと考えられた。【結語】抗体価が高い症例では例え新生児期以後であっても心障害への注意
が必要である。
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デジタルオーラル | 心筋心膜疾患

デジタルオーラル（ II）41（ P41） 
心筋心膜疾患6
指定討論者:髙橋 啓（東邦大学医療センター 大橋病院病理診断科）
 

 
心タンポナーデを契機に診断された縦隔リンパ管腫（リンパ管奇形）の一例 
○濱田 優季, 蓮把 朋之, 福永 啓文, 森内 浩幸 （長崎大学病院 小児科） 
新生児心横紋筋腫に対する Everolimsの投与方法の検討 
○真弓 怜奈, 福永 英生, 磯 武史, 若月 寿子, 松井 こと子, 池野 充, 古川 岳史, 高橋 健, 稀代
雅彦, 清水 俊明 （順天堂大学 医学部 小児科・思春期科） 
福山型筋ジストロフィーにおける心機能低下は呼吸器装着より1年早い 
○石戸 美妃子1, 佐藤 加代子2, 鈴木 敦2, 杉山 央1, 萩原 誠久2 （1.東京女子医科大学 循環器小児
科, 2.東京女子医科大学 循環器内科） 
ベッカー型筋ジストロフィーに伴う心合併症の臨床像 
○原田 元, 石戸 美妃子, 工藤 恵, 佐藤 正規, 森 浩輝, 朝貝 省史, 島田 衣理子, 篠原 徳子, 稲井
慶, 富松 宏文, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小児科） 
CHAGAS DISEASE IN EL SALVADOR, A REPORT FROM 2018 DATABASE 
○カンドライ カテリン1, 中釜 悠1, 仁田原 裕子1, Portillo A3, 金子 明1, 嶋田 淳子2, 城戸 康年1

（1.大阪市立大学 寄生虫学, 2.群馬大学大学院 保健学研究科, 3.エルサルバドル共和国 保健省） 
孤立性右室低形成の臨床像について：3症例と文献的レビューからの考察 
○廣野 恵一1, 宗内 淳2, 寶田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1, 仲岡 英幸1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾
佳1, 小栗 真人1, 芳村 直樹3, 市田 蕗子4 （1.富山大学 医学部 小児科, 2.九州病院 小児科, 3.富
山大学 医学部 第一外科, 4.国際医療福祉大学 小児科） 
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心タンポナーデを契機に診断された縦隔リンパ管腫（リンパ管奇
形）の一例

○濱田 優季, 蓮把 朋之, 福永 啓文, 森内 浩幸 （長崎大学病院 小児科）
Keywords: 心タンポナーデ, 乳糜心嚢液, リンパ管腫
 
【背景】 
リンパ管腫（リンパ管奇形）はリンパ管の発生異常により胎生期に発生する疾患で、好発部位は頭頚部や腋
窩、縦隔である。その多くは体表に突出する腫瘤として認めるため新生児～乳児期までに診断されることが通常
であり、年長児以降に診断されることは少ない。5歳で心タンポナーデを契機に心嚢に浸潤した縦隔リンパ管腫と
診断された稀な症例を経験したので報告する。 
【症例】 
5歳男児。2歳頃より呼吸器感染を反復していた。発熱と咳嗽を主訴に近医を受診し肺炎の疑いで前医に紹介と
なった。胸部単純写真で胸水、心拡大（ CTR 78％）と心エコーで多量の心嚢液を認め、精査加療目的で当院に紹
介入院となった。受診時には頻脈で努力呼吸が著明であった。心エコーで全周性に5cmの心嚢液貯留、右室壁奇異
運動、拡張障害を認めた。心タンポナーデと診断し緊急心嚢穿刺ドレナージを施行したが、心嚢腔からは大量の
血性心嚢液が連日持続した。心嚢液の白血球分画はリンパ球優位（97%）、 TG（271mg/L）であり、リポ蛋白分析
ではカイロミクロンの上昇を認めため乳糜心嚢液と診断した。リンパ漏の原因検索のためリンパ管シンチグラ
フィを行ったところ上・前縦隔から心嚢腔へリンパ液が流入しており、 MRIで頚部、上・前縦隔に多数の嚢胞性
腫瘤を認めたためリンパ管腫と診断した。心膜生検ではリンパ管腫の心膜への浸潤が確認された。対症療法とし
て1～3L/dayの大量リンパ漏に対して適宜血液製剤，アルブミン製剤の補充を行い、リンパ管腫にはステロイドや
オクトレオチド、β遮断薬を投与したが無効であった。外科的に頚部・縦隔リンパ管腫切除術、胸管結紮術を施行
したが、最終的には OK-432による硬化療法が奏効した。 
【結語】 
原因不明の心タンポナーデで大量の心嚢液が持続する場合には血性であっても乳糜の可能性がある。原因の特定
にはリンパ管シンチグラフィと MRIが有用であった。
 
 

新生児心横紋筋腫に対する Everolimsの投与方法の検討
○真弓 怜奈, 福永 英生, 磯 武史, 若月 寿子, 松井 こと子, 池野 充, 古川 岳史, 高橋 健, 稀代 雅彦, 清水
俊明 （順天堂大学 医学部 小児科・思春期科）
Keywords: 結節性硬化症, 心横紋筋腫, エベロリムス
 
【背景】結節性硬化症(TSC)は TSC1/-2遺伝子変異による mTOR異常活性で引き起こされる神経皮膚症候群であ
り、胎児期・新生児期に心横紋筋腫をきたすことで知られる。2019年8月に mTOR阻害剤 Everolims(Evr)が TSCの
重症心横紋筋腫へ適応拡大されたが、新生児に対する投与方法については未だ不明な点も多い。我々が経験した
心横紋筋腫に対する Evr使用の2新生児症例から、安全で有効な投与方法について文献的考察も交えて検討す
る。【症例】症例1:胎児エコーで心臓腫瘍を認め、在胎39週3日、体重2844g経膣分娩で出生。左室は腫瘍に占拠
され、動脈管右左短絡依存性の血行動態と判断し PGE1α CD(PG)を投与し、救命のため日齢3から Evr0.5mg(3mg/m2

)/日の内服を開始した。投与開始後から腫瘍は著明に退縮し循環動態の改善を得たため、日齢6に PGは中止し
た。血中濃度の調整のため、日齢8~12は休薬、日齢13から0.25mg(1.5mg/m2)/日に減量、日齢16から同量の隔日内
服とし日齢32に退院、生後2か月まで内服を継続した。症例2: 胎児エコーで心臓腫瘍を認め、在胎39週2日、体重
3106g経膣分娩で出生。右室内に巨大な心臓腫瘍があり右室流出路狭窄を認めた。順行性肺血流が制限されており
日齢0から PGと Evr0.25mg(1mg/m2)/日の隔日内服を開始した。投与開始後腫瘍は著明に退縮し循環動態の改善を
得たため、日齢4に PGは中止し日齢24に退院、生後2か月まで内服を継続した。【考察】心横紋筋腫への Evrの有
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効性は知られているが、新生児は血中濃度の調整が難しく有害事象の発現や休薬を余儀なくされた報告もあ
る。0.25mg/日の低用量隔日投与は簡便な上安定した血中濃度維持が可能で、重篤な有害事象の出現なく治療が可
能であり、投与方法の１つとして提案する。
 
 

福山型筋ジストロフィーにおける心機能低下は呼吸器装着より1年
早い

○石戸 美妃子1, 佐藤 加代子2, 鈴木 敦2, 杉山 央1, 萩原 誠久2 （1.東京女子医科大学 循環器小児科, 2.東京女
子医科大学 循環器内科）
Keywords: 福山型筋ジストロフィー, 2次性心筋症, 収縮低下
 
背景福山型筋ジストロフィー(FCMD)は、 fukutin遺伝子異常による常染色体劣性遺伝疾患で、2.9/100,000程度の
発症率と言われている。進行性の骨格筋筋力低下、重度の知的障害、脳奇形を主体とし、心筋症の合併も知られ
ているが、その臨床的意義についての知見は少ない。目的 FCMDにおける心病変について明らかにする方法当院で
管理している FCMD16例について後方視的に検討した。検討項目は、 FCMD診断時年齢、循環器初診時年齢、運動
機能低下年齢、呼吸器装着年齢、心臓超音波検査結果、心不全治療内容と予後とした。結果 FCMD診断年齢は1.1±
0.6歳、循環器初診時年齢は6.9±4.1歳、観察期間12.6±8年だった。運動機能低下時年齢は7±4.3歳、呼吸器は11例
(69％)で14.0±3.2歳で装着していた。心臓超音波検査で左室短縮率(FS)≦0.25となった心機能低下症例は13例
(81.2％)で、13.0±4.7歳時であった。心機能低下例全例に抗心不全治療薬(β遮断薬12例、 ACE-I/ARB12例、重複
11例)が投与されていた。初診時 FS 0.35±0.04から最終受診時0.24±0.09と心収縮機能は経時的に悪化していた
が、拡張能の指標である E/Eaは、初診時9.6±1.6、最終受診時8.7±1.7と著変なかった。生命予後は、死亡
2例、生存12例、不明が2例であった。結論 FCMDにおいて、心収縮機能低下は呼吸機能低下による呼吸器装着より
も1年早かった。また、心機能低下は収縮能低下が主で、進行性であったが、拡張能低下は軽度であった。
 
 

ベッカー型筋ジストロフィーに伴う心合併症の臨床像
○原田 元, 石戸 美妃子, 工藤 恵, 佐藤 正規, 森 浩輝, 朝貝 省史, 島田 衣理子, 篠原 徳子, 稲井 慶, 富松
宏文, 杉山 央 （東京女子医科大学 循環器小児科）
Keywords: ベッカー型筋ジストロフィー, 心筋症, 臨床像
 
【背景】ベッカー型筋ジストロフィーはデュシェンヌ型と比べ筋力低下の発症は遅く、軽度である。心合併症の
頻度は70%と高く、呼吸器合併症より予後に影響するとされるが、その臨床経過の報告は少ない。【目
的】ベッカー型筋ジストロフィーに伴う心合併症の臨床経過を検討する。【方法】1983年から2020年の間に当院
で加療したベッカー型筋ジストロフィー患者14人を対象として診療録を後方視的に検討した。初診時と最終受診
時の年齢、 NYHA、 BNP、心エコー所見（左室内径短縮率; LVSF）、心不全治療薬を比べ、また検討期間中におけ
る心機能低下の有無（ LVSF＜0.25と定義）、不整脈、心不全入院歴、予後を検討した。【結果】初診時の平均年
齢は13.7歳、 NYHAは I13例（93%）、 II1例（7%）、 BNPは20.8pg/ml、心エコー所見では LVSF0.33、心不全治
療薬はβ遮断薬0例（0%）、 ACE/ARB1例（7%）、利尿剤0例（0%）であった。最終受診時の平均年齢は24.8歳、
NYHAは I8例（57%）、 II3例（21%）、 III3例（21%）、 BNP18.3pg/ml、 LVSF0.22、心不全治療薬はβ遮断薬8例
（57%）、 ACE/ARB8例（57%）、利尿剤4例（29%）であった。検討した期間中に NYHAが増悪したのは4例
（29%）、心機能低下したのは7例（50%）、心不全入院歴は1例（7%）に認め、不整脈、死亡した症例は認め
なった。【結語】ベッカー型筋ジストロフィーでは青年期から成人期にかけて半数で心合併症を発症し、3割で
NYHAが低下していた。投薬を含めた循環器管理は必須であると考えられた。
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CHAGAS DISEASE IN EL SALVADOR, A REPORT FROM 2018 DATABASE
○カンドライ カテリン1, 中釜 悠1, 仁田原 裕子1, Portillo A3, 金子 明1, 嶋田 淳子2, 城戸 康年1 （1.大阪市
立大学 寄生虫学, 2.群馬大学大学院 保健学研究科, 3.エルサルバドル共和国 保健省）
Keywords: Chagas disease, mother-to-child transmission, El Salvador
 
【 Background】 Chagas disease in El Salvador remains one of the most prevalent but neglected
diseases, affecting predominantly populations living in poverty. In four Salvadoran municipalities it
has been estimated that the overall incidence of mother-to-child transmission of the disease is 0.14
(per 100 person-years). Chronic form of the disease is the more frequent presentation at the moment
of diagnosis. Manifestations vary from asymptomatic to life-threatening cardiac conduction
abnormalities and/or severe heart failure.【 Objective】 To address the demographic data from El
Salvador’ s suspected chronic Chagas disease 2018 database【 Methods】 Data obtained from the
Ministry of Health of El Salvador regarding physician’ s reports of newly suspected chronic Chagas
disease was processed to obtain demographic information.【 Results】1,052 cases were reported in
2018, among which 10 cases were patients 15 years old or younger. 80.3% of female cases were in
reproductive age although only two pregnant women were reported. The most affected regions were Nueva
Esparta and Jucuapa with reported prevalences of 10.4 and 9.8 cases per 10,000 habitants,
respectively【 Conclusion】 Chronic Chagas disease still remains to be highly prevalent in El
Salvador. Its current propagation among the reproductive and economic productive population is
resulting in serious socioeconomic impact to the country.
 
 

孤立性右室低形成の臨床像について：3症例と文献的レビューから
の考察

○廣野 恵一1, 宗内 淳2, 寶田 真也1, 岡部 真子1, 宮尾 成明1, 仲岡 英幸1, 伊吹 圭二郎1, 小澤 綾佳1, 小栗 真
人1, 芳村 直樹3, 市田 蕗子4 （1.富山大学 医学部 小児科, 2.九州病院 小児科, 3.富山大学 医学部 第一外科,
4.国際医療福祉大学 小児科）
Keywords: 孤立性右室低形成, チアノーゼ, 心房間交通
 
【背景】孤立性右室低形成（ isolated right ventricular hypoplasia; IRVH）は、右室が流入路・肉柱部・流
出路の3成分を有しながら低形成を呈するものの、三尖弁閉鎖や肺動脈弁閉鎖など他の先天性心疾患は合併しない
ものと定義される。 IRVHは非常にまれな心疾患であり、1950年に Cooleyらにより最初の症例報告がなされて半
世紀が経過しているが、その実態は明らかではない。【方法】当院を受診した IRVH 3症例についてその自然歴を
後方視的に観察し予後を明らかにし、既報の本疾患患者と併せて文献的レビューを行った。【成績】症例
１：42歳女性。41歳頃から浮腫と体重増加を認めた。42歳時の心臓カテーテル検査にて右室拡張末期容積にて正
常の43%であり IRVHと診断し、利尿剤を開始した。しかし、その後、右心不全が増悪し、低心拍出と浮腫が
徐々に進行し、49歳時に永眠された。症例２：2歳男児。新生児期にチアノーゼが認められた。当初は新生児遷延
性肺高血圧と診断され、 NICUにて肺高血圧の治療が行われた。心臓 MRIにて RVEDV が正常の63%であった。現在
は無症状で経過している。症例３：1ヶ月女児。胎児期に右室低形成と診断し出生後 NICUに収容された。出生後
のカテーテル検査では RVEDV が正常の51%であり、 PFOを認め右左短絡を伴っていた。これまでに孤立性右室低
形成として報告された30文献から49症例での検討では、死亡例が10例あり、家族歴を有する症例、三尖弁の小さ
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な症例が予後不良因子であった。【結論】今回の結果より、右室や三尖弁の大きさの程度により、血行動態・臨
床症状・予後が左右されることが予想された。診断や治療を検討する上で、孤立性右室低形成の実態、予後につ
いての大規模な調査研究を行うことが喫緊の課題と考えられた。
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デジタルオーラル | 心不全・心移植

デジタルオーラル（ II）42（ P42） 
心不全・心移植
指定討論者:田ノ上 禎久（九州大学医学部 心臓外科）
 

 
心臓超音波検査を用いた小児がん生存者における心機能低下の発生機序の解明 
○細野 優1, 高橋 健1, 重光 幸栄1, 井福 真友美1, 磯 武史1, 矢崎 香奈1, 玉一 博之1, 藤村 純也1,
斎藤 正博1, 板谷 慶一2, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 小児科, 2.京都府立医科大学大学院医学研究科
心臓血管外科） 
Fontan術後26年で心不全に対し外科的介入を行うも救命しえなかった一例 
○長谷川 然, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 澤
芳樹 （大阪大学医学部附属病院 心臓血管外科） 
入院後1ヶ月でクラッシュした拡張型心筋症の12歳女児例： IMPELLA2.5装着下
でのメディカルジェットによる搬送経験 
○上野 倫彦1, 野上 正雄1, 和田 宗一郎1, 田村 卓也1, 長谷山 圭司1, 南雲 淳1, 八田 英一郎2, 菅原
誠一3, 河道前 圭子4, 鈴木 靖人5 （1.手稲渓仁会病院小児科, 2.手稲渓仁会病院心臓血管外科, 3.手
稲渓仁会病院臨床工学部, 4.手稲渓仁会病院集中治療室, 5.釧路赤十字病院小児科） 
一般病院における劇症型心筋炎患者の心移植適応を考慮した適切な転院搬送時
期とは？：劇症型心筋炎の2例の経験から 
○永田 佳敬1, 倉石 建治1, 太田 宇哉1, 西原 栄起1, 長谷川 広樹2 （1.大垣市民病院 小児循環器・新
生児科, 2.大垣市民病院 胸部血管外科） 
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心臓超音波検査を用いた小児がん生存者における心機能低下の発
生機序の解明

○細野 優1, 高橋 健1, 重光 幸栄1, 井福 真友美1, 磯 武史1, 矢崎 香奈1, 玉一 博之1, 藤村 純也1, 斎藤 正博1

, 板谷 慶一2, 清水 俊明1 （1.順天堂大学 小児科, 2.京都府立医科大学大学院医学研究科 心臓血管外科）
Keywords: 化学療法, 左室内拡張早期圧較差, ストレイン
 
【背景】小児がん生存者において、アントラサイクリン系抗癌薬による心毒性は、予後の重要な決定因子の一つ
である。近年、鋭敏な拡張能指標である左室内拡張早期圧較差(Intra ventricular pressure gradient:
IVPG)が、心機能障害の有用な早期指標となることが報告されているが、小児がん生存者における有用性と心機能
低下の機序に関する解明は十分ではない。【目的】小児がん生存者における IVPGの変化とその機序を検討するこ
と。【方法】 5歳から40歳の小児がん生存者77例と年齢を近似した正常対照群77例を3群に分類した（ C1、
N1:5-10歳、 C2、 N2:11-15歳、 C3、 N3:16-40歳）。心臓超音波による一般的計測に加え、胸骨傍短軸像より心
基部、乳頭筋部、心尖部の円周方向、心尖部四腔像より長軸方向のそれぞれの内層ストレイン(BCS、 PCS、
ACSおよび LS)と拡張早期のストレインレート(BCSR、 PCSR、 ACSRおよび LSR)を、 Color-M-modeより IVPGを計
測した。【結果】 C2群と N2群間で ACSR(1.52 ± 0.33 vs. 2.51 ± 0.74 , p ＜ 0.001)、 C3群と N3群間で
BCS(-19.3 ± 4.6 % vs. -24.7 ± 3.0 %, p ＜ 0.001),、 PCS(-20.1 ± 4.2 % vs. -25.1 ± 3.2 %、 p ＜
0.001)、 ACSR(1.28 ± 0.40vs. 2.13 ± 0.64、 p ＜ 0.001), PCSR(1.264 ± 0.38 vs. 1.92 ± 0.35、 p ＝
0.027)、 Total IVPG(0.27 ± 0.12 mmHg/cm vs. 0.38 ± 0.07 mmHg/cm、 p ＝ 0.001)、 Mid to apical
IVPG(0.11 ± 0.08mmHg vs. 0.20 ± 0.06mmHg、 p ＜ 0.001)が有意に低下していた。 Mid to apical IVPGは
chemo群でのみ年齢と相関を認め、 BCS、 ACSまたすべての CSRと相関を認めた。【結語】小児癌生存者におい
て、 Mid to apical IVPGは円周方向の変形能の低下とともに経年的に低下する。
 
 

Fontan術後26年で心不全に対し外科的介入を行うも救命しえな
かった一例

○長谷川 然, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 澤 芳樹 （大
阪大学医学部附属病院 心臓血管外科）
Keywords: 成人先天性, Fontan術後合併症, 心不全
 
【背景】成人期 Fontan循環の遠隔期合併症が明らかにされる中,良好な Fontan循環を維持する為に内科的治療に
加え適切な外科的再介入を考慮すべきである.しかし,心室機能障害や臓器不全を反映した耐術能評価と再介入時
期については未だ明確な指標がない.【目的】 Fontan術後26年で徐々に心不全が進行,カテコラミン依存となった
肝腎不全症例に対し,心室同期療法を施行後多臓器不全,死亡に至った一例を経験したので報告する.【症例】45歳
男性.診断は,MA, DORV, PS.3歳時に lt.original Glenn+rt. SVC ligationを施行.7歳時にペースメーカー埋
込,20歳時に lateral tunnelでの Fontan術,33歳時に TCPC conversion+TVR+Maze,36歳で redo-TVRを施行し
た.Cre 1.0mg/dL程度の腎障害と軽度肝障害, EF 40%台の心機能低下があったが状態は横ばいで経過していた.し
かし,42歳頃より全身浮腫と労作時呼吸苦を呈するようになりそれ以降心不全入院を繰り返すようになった.心移
植が検討されたが,家族と本人が拒否された.それ以降,EF 30%台に低下し Cre 2.0mg/dLと腎機能増悪傾向でカテ
コラミンの離脱が困難となった.心エコーでは dyssynchronyあり,心電図での QRS幅は190msで CRT適応と判断さ
れた.画像上,肝臓は線維化が強くかなりの肝障害が示唆されたが,データ上 Child A, fibroscanや肝アシアロシ
ンチでも肝機能は軽度低下という結果であり,手術の方針となった.術中の CRT埋込にて QRS幅の改善を認め手術
は終了.術後は Cre 2.5mg/dLまで腎機能増悪し CHDFを使用し術後12日目に一旦抜管に至ったものの,肺水腫の進
行で再挿管となり,その後は肝腎不全が増悪し術後38日目に死亡に至った.【まとめ】外科的介入のタイミングが
カテコラミン依存後であり介入の時期は適切であったか.また,Fontan術後肝予備能の指標に明確なものがない中



[P42-3]

[P42-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

で,今回のように肝障害軽度と分類される症例の外科的介入の余地をどのように判断すべきか,という点において
議論したい.
 
 

入院後1ヶ月でクラッシュした拡張型心筋症の12歳女児例：
IMPELLA2.5装着下でのメディカルジェットによる搬送経験

○上野 倫彦1, 野上 正雄1, 和田 宗一郎1, 田村 卓也1, 長谷山 圭司1, 南雲 淳1, 八田 英一郎2, 菅原 誠一3, 河
道前 圭子4, 鈴木 靖人5 （1.手稲渓仁会病院小児科, 2.手稲渓仁会病院心臓血管外科, 3.手稲渓仁会病院臨床工
学部, 4.手稲渓仁会病院集中治療室, 5.釧路赤十字病院小児科）
Keywords: IMPELLA, 拡張型心筋症, メディカルジェット
 
【背景】心臓移植を要するような小児重症心不全患者は、管理可能な施設が限られるため時に長距離の緊急搬送
が必要で、搬送前に補助循環装置を装着せざるを得ない場合もある。 IMPELLAは近年使用可能となった補助循環
機器で、比較的容易に左室の負荷を軽減できるが、本邦における小児での使用経験や航空機搬送の報告は乏し
い。【症例】12歳女児。4ヶ月前の学校心電図検診では異常はなかった。数日前からの腹痛が増悪し前医に緊急搬
送され、急性心不全にて当院に転院、著明な左室拡大と心機能低下を認め拡張型心筋症と診断された。循環作動
薬使用下にエナラプリルを導入し一時症状は改善したが、カテコラミンからの離脱が困難であり、36病日に心室
頻拍を契機にクラッシュし IMPELLA2.5を装着した。その後も心機能は回復せず、持続的な補助循環と心臓移植を
考慮し大阪の小児移植施設に緊急搬送となった。搬送には医師2名、看護師、臨床工学士各1名が同行、不測の事
態に備え予備制御装置と交換用パージカセット・パージ液、予備バッテリー、携帯型超音波装置を携行して救急
車とメディカルジェットを乗り継いだ。搬送中の IMPELLA位置のずれを防ぐため、患者と IMPELLA装置、輸液ポ
ンプ、モニターを一体化したオリジナルバックボードシステムを当院で作製し、患者は深鎮静・調節呼吸として
移動、約5時間で大きなトラブルなく予定通り搬送し得た。【考察】 IMPELLAは制御装置も小型で、航空機での搬
送には有利であった。一方で、搬送中にトラブルが生じても再挿入は困難であり厳重な管理が必要となる。ま
た、装着後に刺入部出血や溶血の事象があり、小児においては装着方法や管理に工夫が必要と感じた。今回
は、患者と装置を一体化したこと、当日実機での搬入出方法を含めたシミュレーションを行ったことが有用で
あった。重症心不全患者は様々な状況で搬送を要する可能性があり、安全に遂行するために今後も経験の蓄積が
必要である。
 
 

一般病院における劇症型心筋炎患者の心移植適応を考慮した適切
な転院搬送時期とは？：劇症型心筋炎の2例の経験から

○永田 佳敬1, 倉石 建治1, 太田 宇哉1, 西原 栄起1, 長谷川 広樹2 （1.大垣市民病院 小児循環器・新生児科,
2.大垣市民病院 胸部血管外科）
Keywords: 劇症型心筋炎, 植込み型人工心臓, 多施設連携
 
【緒言】劇症型心筋炎(FMC)の救命には早期 VA ECMO導入が、心機能の回復しない症例では早期の補助人工心臓
(VAD)導入が重要である。小児の心機能回復の予測モデルは無く、一般病院では ECMO後の適切な転院搬送時期の
決定、搬送 networkの確立が課題である。【症例1】 X-10日に胃腸炎症状、 X-1日に発熱･活気不良出現、 X日当
院紹介され他科入院(CK1201IU/L)。 X+2日呼吸状態悪化し当科紹介。急性心筋炎(BNP551.5pg/ml CKMB131mg/dL
Trpn-I31.2ng/mL LVEF34.7% 非特異的 ST変化+)の診断で ICU収容も挿管後に CPA、 FMCの診断で Central
ECMO導入(48時間(hr)後 EF12.4%/Δ EF≦5%/Δ AST-39)。 X+5日心移植を視野(EF12% 硬膜下血腫+ EEG異常-)に
A病院と相談、同日に転院搬送。心機能回復し X+10日 ECMO離脱、 X+66日神経学的後遺症なく退院。
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NYHA1度。鼻咽頭 RSV-A型陽性、心筋病理はリンパ球性心筋炎。 CPA-ECMO:33分(m)、 ECMO-転院:68hr、
ECMO:192hr。【症例2】4歳女児。 Y-2日に嘔気・腹痛出現、 Y日顔色不良、四肢冷感強く当院へ紹介搬送。
FMC(CK3963 CKMB335 Trpn-I405.0 LVEF40% 非特異的 ST上昇+)の診断で ICU入室直後、 CPAとなり Central
ECMO導入。直後から A病院と連絡をとり、 Y+2日両心室ほぼ無収縮で心移植リスク高く(48hr後 EF12.5%/Δ
EF+8%/Δ AST-298 peakCK17410 CT脳出血- EEG低活動)転院搬送。同日に BiVAD植込み後、心機能は徐々に回復し
Y+25日補助循環を離脱したが重度神経学的後遺症あり。現在在宅医療への移行調整中。便中 HPeV6陽性、血
清・心筋は陰性。 CPA-ECMO:57m、 ECMO-転院:48hr、 ECMO/VAD:600hr。【考察】 ECMO後48時間での EF/Δ EF/Δ
ASTを用いた成人の意思決定モデルは、本症例への適応は難しかった。転院先施設の迅速な対応で、両者とも
ECMO合併症無く bridge to decision期間の確保、救命が可能であった。一般病院では早期 VAD導入を視野に心移
植施設と早期に連携し、 ECMO後72hrを目安とした搬送決定が有用ではないだろうか。
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デジタルオーラル | 自律神経・神経体液因子・心肺機能

デジタルオーラル（ II）43（ P43） 
自律神経・神経体液因子・心肺機能
指定討論者:南沢 享（東京慈恵会医科大学 細胞生理学講座）
 

 
小児心不全患者における非浸透圧性アルギニンバソプレシン分泌 
○名和 智裕1,2, 村上 智明2,3, 白石 真大1,2, 東 浩二2, 中島 弘道2, 青墳 裕之2, 親谷 佳佑1, 吉川
靖1, 澤田 まどか1, 高室 基樹1, 横澤 正人1,4 （1.北海道立子ども総合医療・療育センター 小児循環
器内科, 2.千葉県こども病院 循環器科, 3.札幌徳洲会病院 小児科, 4.町立別海病院 小児科） 
起立性調節障害における起立負荷による QTc、 QT分散の変化 
○阪田 美穂 （加古川中央市民病院 小児科） 
成人先天性心疾患患者の呼吸機能 
○中嶌 八隅, 金子 幸栄, 井上 奈緒, 森 善樹 （聖隷浜松病院 小児循環器科） 
起立性調節障害における苓桂朮甘湯療法は交感神経遮断作用を示す 
○高橋 一浩 （木沢記念病院 小児科） 
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小児心不全患者における非浸透圧性アルギニンバソプレシン分泌
○名和 智裕1,2, 村上 智明2,3, 白石 真大1,2, 東 浩二2, 中島 弘道2, 青墳 裕之2, 親谷 佳佑1, 吉川 靖1, 澤田 ま
どか1, 高室 基樹1, 横澤 正人1,4 （1.北海道立子ども総合医療・療育センター 小児循環器内科, 2.千葉県こども
病院 循環器科, 3.札幌徳洲会病院 小児科, 4.町立別海病院 小児科）
Keywords: アルギニンバソプレシン, ACE阻害薬, 抗利尿ホルモン不適切分泌症候群
 
【背景】血漿アルギニンパソプレシン(pAVP)は浸透圧性分泌(Osm)と非浸透圧性分泌(nOsm)が存在するが、小児心
不全患者の nOsmのデータは少ない。【目的】小児心不全患者の pAVPの nOsmのメカニズムと関連因子を検討する
こと。【方法】2施設における小児心不全患者87名の患者背景、投薬の有無、血液検査、尿検査を検討して、
nOsmとの関連因子を検討した。 nOsmは血漿浸透圧(pOsm)が280 mOsm/kg未満で pAVP測定感度以上のものと定義
し、 p＜0.05を統計的に有意差ありとした。【結果】対象患者87名では年齢3.3 ± 4.8歳、6ヶ月以内の手術歴
39名、投与薬剤は利尿薬61名、 ACE阻害薬40名、 BNP 321.0 ± 738.1 pg/mL、血清 Na(sNa) 137.1 ± 4.1
mEq/L、 pOsm 280.2 ± 10.0 mOsm/kg、 pAVP 5.4 ± 8.5 pg/mLであり、 Osm 39名、 nOsm 48名であった。
nOsmにおいて、単変量解析では、年齢(p=0.044)、体表面積(p=0.029)が小さい、6ヶ月以内の手術歴(p＜
0.001)、血漿レニン活性(PRA)(p＜0.001)が高い、 sNa(p＜0.001)、血清 Cl(p=0.018)、血清クレアチニン
(p=0.018)、尿浸透圧(p=0.028)、尿 Na(p＜0.01)が低いことなどが有意に関連していた。多変量解析では、6ヶ月
以内の手術歴（ p=0.019）、 PRAが高い（ p=0.033）、 sNaが低い（ p=0.0028）ことが有意に関連してい
た。【考察】 nOsmでは循環血液量や血圧の低下に対して、 PRAが上昇し、アンギオテンシン(Ang)1から Ang2へ
変換され、視床下部に作用して pAVPが分泌され、特に術後では nOsmを来たしやすい。 nOsm下で ACE阻害薬を内
服した場合、ネガティブフィードバックによりさらに PRAが上昇し、末梢循環では Ang2への変換を阻害される
が、増加した Ang1は脳内に移行して Ang2ヘ変換され、さらに pAVPが分泌される可能性がある。【結論】小児心
不全患者では、 ACE阻害薬の内服により抗利尿ホルモン不適切分泌症候群を合併する可能性があり、臨床症状か
ら心不全の増悪と鑑別が困難なため注意が必要である。
 
 

起立性調節障害における起立負荷による QTc、 QT分散の変化
○阪田 美穂 （加古川中央市民病院 小児科）
Keywords: 起立性調節障害, QT延長, QT分散
 
【背景】 QT延長、 QT分散(QTd)は自律神経機能と関係することが推測されている。小児では起立時に QTcが延長
することがわかっているが、起立性調節障害の小児における起立による QTc、 QTdの変化を検討した報告は少な
い。【目的】起立性調節障害の小児における起立直後の QTc、 QTdの変化を検討すること。【方法】2016年11月
から2019年11月にシェロング試験を受けた10～15歳を対象とした。小児起立性調節障害診断・治療ガイドライン
に基づいて起立性調節障害と診断した患者を OD群、診断しなかった患者を対照群とした。安静時と起立直後の心
電図を記録し、 HR、 RR間隔、 QT間隔、 QTdを計測した。 QTcは Bazett法、 Fridericia法、 Framingham法、
Hodges法を用いて算出した。【結果】 OD群69例、対照群62例であった。安静時 HR(以下中央値： OD群65bpm、対
照群66bpm)、 RR間隔(OD群914ms、対照群899ms)、 QT間隔(OD群396ms、対照群398ms)、 QTc(Bazett式)(OD群
418ms、対照群425ms) は2群間で有意差はなかった。起立直後に2群ともに HR(OD群95bpm、対照群87bpm)は有意に
上昇し、 RR間隔(OD群629ms、対照群685ms)、 QT間隔(OD群381ms、対照群378ms)は有意に短縮した。 QTc(OD群
481ms、対照群457ms)は有意に増大した。 QTdは安静時(OD群36ms、対照群24ms)、起立直後(OD群40ms、対照群
32ms)ともに OD群で有意に大きかった。【考察】 OD群では対照群に比べて起立時の HR上昇に対する QT間隔の短
縮反応が不十分で、その結果として QTcが延長することが示された。 QTdは OD群で大きく、自律神経機能が再分
極に影響することが推測された。
 
 



[P43-3]

[P43-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

成人先天性心疾患患者の呼吸機能
○中嶌 八隅, 金子 幸栄, 井上 奈緒, 森 善樹 （聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 呼吸機能, 成人先天性心疾患, 予後
 
【はじめに】慢性心不全患者で呼吸機能障害が予後に関与することが報告されているが、成人先天性心疾患
(ACHD)での呼吸機能に関する報告は少ない。 
【目的】 ACHDの呼吸機能を明らかにすること 
【方法】対象は2013年以降に当院で肺機能検査を実施した15歳以上の先天性心疾患患者。％肺活量(％ VC)、一秒
率（ FEV1.0％）と心臓手術の有無、手術内容（二心室修復〔 ICR〕か Fontan手術）、手術回数、生命予後との
関係を検討した。 
【結果】対象は105名(男性55名)で、手術例は59名（ ICR42例、 Fontan17例）だった。平均年齢は36.5±17.6歳
（未手術例45.3±18.0歳、手術例29.6±14.1歳）。手術回数は ICR1.8±0.9回、 Fontan2.9±1.1回で Fontanが有意
に多かった（ p＜0.01）。対象全体での％ VCは92.2±20.3％、 FEV1.0％は84.9±20.0％だった。手術回数と％
VCは負の相関を示した(p＜0.001,r=-0.52)が、 FEV1.0％との相関はなかった。未手術例、手術例の％ VCは
102.7±19.6％、84.5±17.0％で、手術例で低値（ p＜0.05）だったが、 FEV1.0％は差がなかった（81.9±9.6％
vs.84.8±8.6％）。手術内容では ICR、 Fontanの％ VCは、86.3±15.7％ vs. 78.2±19.1％ 、 FEV1.0％は84.6±
9.5％ vs. 85.2±6.4％で FEV1.0％、％ VCとも有意差がなかったが、％ VC＜70％の症例は ICR7.1％、
Fontan35.3％で、 Fontanで有意に高率だった。対象の中で死亡例は６名（未手術例２名、手術例４名）あり、生
存例と比較し％ VCは有意に低値（75.9±16.3％ vs.93.5±20.1％、 p＜0.001）、 FEV1.0％は73.5±12.2％で正常
域にあるものの、生存例（84.1±8.6％）より低値だった（ p＜0.001)。 
【結論】 ACHD患者では手術回数が増加する程肺活量が低下し、手術回数が多い Fontan手術例では高度に低値を
示す症例が多い。また ACHD患者においても呼吸機能低下が生命予後と関連する可能性がある。
 
 

起立性調節障害における苓桂朮甘湯療法は交感神経遮断作用を示
す

○高橋 一浩 （木沢記念病院 小児科）
Keywords: 起立性調節障害, 自律神経機能, 漢方療法
 
【背景】起立性調節障害（ OD）の薬物治療薬としてメトリジンの有用性は確立されている。併用療法としての漢
方療法は適応や効果が不明である。苓桂朮甘湯の臨床的効果を後方視的に検討した。【方法】対象は2018年１月
から2019年６月に起立不耐（ OI）で当院に紹介され旧起立試験が陽性であった OD患者のうち、内服加療後にホ
ルター心電図検査を施行した２４名（年齢中央値１２歳、女性１２名）。血液検査、胸部写真など行い基礎疾患
を除外した。臨床所見は body mass index、心胸郭比（ CTR）、東洋医学的所見（特に水毒所見）を検討し
た。内服療法により３群に分類した： Midodrine群（ M群、10名）；苓桂朮甘湯併用群（ M&R群、6名）；苓桂朮
甘湯単独群（ R群、8名）。自律神経機能は心拍変動解析（時間及び周波数ドメイン）を行い、以下の各指標を使
用した。交感神経活性： SDANN、 SD2/SD1、 LFnu、 LF/HF、副交感神経活性： CVNN、 RR50、%NN50、 RMSSD、
HFnu。【結果】 M群では CTRが有意に（ p＝0.03）低値で小心臓であった。 R群、 M＆ R群では有意に(p＜
0.02)水滞所見を認め、交感神経指標 SD2/SD1の昼間/夜間比が有意に（ p＝0.045）低値であった。【結論】
OD患者において苓桂朮甘湯療法は昼間の交感神経活性抑制作用が示した。 ODでは少量のβ遮断薬併用の効果が報
告されており、水毒所見を認める場合は、苓桂朮甘湯を併用することも選択肢となる。苓桂朮甘湯やβ遮断薬の併
用療法について今後大規模試験が必要である。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）44（ P44） 
術後遠隔期・合併症・発達1
指定討論者:崔 禎浩（宮城県立こども病院 心臓血管外科）
 

 
フォンタン術後の難治性蛋白漏出性胃腸症へのミドドリン治療 
○小川 禎治1, 久保 慎吾1, 田中 敏克1, 堀口 祥1, 林 賢1, 三木 康暢1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 富
永 健太1, 城戸 佐知子1, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器科, 2.兵庫県立こども病院 小
児心臓センター） 
オクトレオチドが奏功したフォンタン術後の難治性出血性タンパク漏出性胃腸
症の一例 
○古河 賢太郎1, 安藤 達也1, 石川 悟1, 森 琢磨1, 飯島 正紀1, 藤原 優子1,2 （1.東京慈恵会医科大学
小児科, 2.町田市民病院 小児科） 
スピロノラクトン大量療法が有用と考えられた Fontan術後蛋白漏出性胃腸症
の1例 
○磯 武史, 福永 英生, 真弓 怜奈, 若月 寿子, 松井 こと子, 古川 岳史, 高橋 健, 稀代 雅彦, 清水
俊明 （順天堂大学 医学部 小児科・思春期科） 
肺血管拡張薬を使用して Fontan手術を行うことの是非について 
○倉石 建治1, 西原 栄起1, 永田 佳敬1, 太田 宇哉1, 長谷川 広樹2 （1.大垣市民病院 小児循環器新生
児科, 2.大垣市民病院 胸部外科） 
Fontan循環における酸素吸入の効果 
○Muraoka Mamoru1, Ishikawa Yuichi1, Kodama Yoshihiko1, Kuraoka Ayako1, Nakamura Makoto1,
Sagawa Koichi1, Oda Shinichiro2, Nakano Toshihide2, Kado Hideaki2 （1.福岡市立こども病院 循
環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
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フォンタン術後の難治性蛋白漏出性胃腸症へのミドドリン治療
○小川 禎治1, 久保 慎吾1, 田中 敏克1, 堀口 祥1, 林 賢1, 三木 康暢1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 富永 健太1,
城戸 佐知子1, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器科, 2.兵庫県立こども病院 小児心臓センター）
Keywords: フォンタン, PLE, ミドドリン
 
【背景】フォンタン術後の続発症の１つに蛋白漏出性胃腸症（ PLE）がある。浮腫、下痢、低栄養、易感染性な
どの症状を呈する。治療として、利尿剤、肺血管拡張剤、ステロイド、ヘパリンなどの投与やカテーテル・外科
的手術による血行動態への介入が行われるが、難治性であることが多い。その場合の治療法としては心臓移植し
か残っていない。 PLEの機序については不明な点が多かったが、2017年に重要な報告がなされた。フォンタン術
後の PLE患者においては腸管に分布するリンパ管が拡張しており、そこからアルブミンを多く含んだリンパ液が
腸管内に漏出していることがリンパ管造影にて明らかにされたのだ。リンパ管はα受容体の刺激により収縮の程度
が強化され、かつ収縮の頻度が上がる。そこで2019年、フォンタン術後の PLE患者4例にα受容体刺激薬であるミ
ドドリンを投与し、治療に成功したことが報告された。これを受け、当院で PLEについて治療に難渋している
フォンタン術後症例に対してミドドリン投与を行ったので報告する。【症例】20歳女性。単心室に対して2歳時に
フォンタン手術を施行。7歳時に PLEを発症し、以後、アルブミンを定期的に補充しながら諸治療を試してきたが
効果は得られず、毎週入院の上アルブミンの点滴投与を受けざるをえない状況となっていた。年々、状態は悪化
（ Alb値は減少傾向で浮腫も増悪。栄養不足によるるい痩も増悪）。そこで、倫理委員会の承認と本人・家人の
同意のもと、ミドドリン投与を開始した。少量から開始し、最終的には10mgの1日3回投与（米国・英国で起立性
調節障害について認められている最高用量）まで増量した。血清アルブミン値の若干の上昇を認めたが、毎週の
アルブミン静注の中止には至らなかった。副作用は見られなかった。【考察】ミドドリンの可能性などについて
検討する。なお、この症例では次にリンパ管塞栓術を検討している。
 
 

オクトレオチドが奏功したフォンタン術後の難治性出血性タンパ
ク漏出性胃腸症の一例

○古河 賢太郎1, 安藤 達也1, 石川 悟1, 森 琢磨1, 飯島 正紀1, 藤原 優子1,2 （1.東京慈恵会医科大学 小児科,
2.町田市民病院 小児科）
Keywords: フォンタン術後合併症, 消化管出血, オクトレオチド
 
【背景】フォンタン術後遠隔期の蛋白漏出性胃腸症(PLE)は知られているが消化管出血の合併は稀であり、知見は
乏しく治療法も確立していない。 
【症例】18歳男性、 Criss-Cross Heart/Hypo-RV/VSDに対し、2歳時に BCPS(術後 complete AVBとなり PM留
置)、3歳時に fenestrated TCPCを施行した（ fenestrationは自然閉鎖）。15歳時に PLEを発症しステロイドを
導入したが寛解と再燃を繰り返し17歳時に腹痛・黒色便・貧血を認め入院した。消化管出血シンチより十二指腸
遠位から回腸に出血を認め、 PSL5mg/day内服中であったが PLE増悪あり出血性 PLEと診断した。
Fenestration作成を支持する圧所見無く(CVP 15mmHg、 PCW 12mmHg)、また dyssynchorony無く CRT適応外で
あった。貧血や低蛋白血症に対して輸血や血液製剤投与を頻回に行い入院が長期化した為、難治性 PLEの治療に
オクトレオチドが有効であった既報告を基にオクトレオチド皮下注（1日2回、100mg/day）を開始した。投与開始
後2日で腹部症状改善がみられ、3週間後に便潜血陰性化、同時に PLEも寛解した。以後血液製剤を要さず、院内
で医薬品適応外使用の許可を得てオクトレオチド徐放性製剤の筋注(20mg/回、月1回)へ切り替え退院した。徐放
性製剤投与継続し8ヶ月経過したが有害事象を認めず、 PLEと消化管出血の再燃はない。 
【考察】フォンタン術後難治性出血性 PLEに対し、オクトレオチドが著効した症例を経験した。出血性 PLEは発
症が少なく投与の根拠となる知見は乏しいが PLEが基本病態であると考えれば難治性で他に有効な手段がない場
合には試みる価値がある治療と考えられる。
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スピロノラクトン大量療法が有用と考えられた Fontan術後蛋白漏
出性胃腸症の1例

○磯 武史, 福永 英生, 真弓 怜奈, 若月 寿子, 松井 こと子, 古川 岳史, 高橋 健, 稀代 雅彦, 清水 俊明 （順
天堂大学 医学部 小児科・思春期科）
Keywords: Fontan術後, 蛋白漏出性胃腸症, スピロノラクトン大量療法
 
【背景】蛋白漏出性胃腸症（ PLE）は Fontan術後の約4-10％に認められ、予後不良な合併症である。しかし、そ
の発症機序は未だ不明であり、治療法も確立されていない。今回、スピロノラクトン大量療法を行い、寛解し得
た症例を経験したので報告する。【症例】6歳女児。両大血管右室起始症、房室中隔欠損症、肺動脈閉鎖、左上大
静脈遺残のに対し、生後9か月で両側 Glenn術、同時期にアンブリセンタンを開始、1歳4か月で Fontan術（
TCPC）を施行した。 TCPC後3年の肺動脈圧は18mmHgであった。5歳10か月（ TCPC後4年6か月）より持続する下痢
と眼瞼浮腫が出現し、低蛋白血症（総蛋白 3.4g/dL、アルブミン1.7g/dL、 IgG 156mg/dL）、便中αアンチトリプ
シン増加(264mg/dL)を認め蛋白漏出性胃腸症と診断し加療を開始した。オクトレオチド皮下投与を行ったが症状
改善は乏しく、肺血管拡張薬の変更（マシテンタン、タダラフィル）とともにスピロノラクトン大量療法を併用
した。スピロノラクトン3mg/kg/dayから開始し、7mg/kg/dayまで漸増した。漸増とともに低蛋白血症は徐々に改
善し、同治療開始後1か月で退院とした。肺動脈圧は治療開始前に18mmHgであったが、治療開始5か月後に
15mmHg、11か月後に10mmHgまで低下した。現在も寛解を維持している。【考察】 Fontan術後 PLEは低心拍出量や
中心静脈圧上昇による腸管循環障害、リンパ管内圧上昇、炎症系の活性化などが原因と推察されている。スピロ
ノラクトンは除水作用だけでなく抗炎症作用も有し、本治療法が有用である機序の一つと考えられている。本症
例も治療開始後に寛解を得られており、有用であった可能性が示唆された。【結語】 Fontan術後 PLEに対してス
ピロノラクトン大量療法は試みるべき選択肢の一つと考えられた。
 
 

肺血管拡張薬を使用して Fontan手術を行うことの是非について
○倉石 建治1, 西原 栄起1, 永田 佳敬1, 太田 宇哉1, 長谷川 広樹2 （1.大垣市民病院 小児循環器新生児科, 2.大
垣市民病院 胸部外科）
Keywords: フォンタン, 肺血管拡張薬, 予後
 
【背景】肺血管拡張薬(PVDs)を使用し肺血管抵抗を下げるなどで Fontan型手術(F術)が可能となった患者の予後
は不明である。【目的】術前に PVDsを使用した F術後患者の予後から、 PVDsを使用して F術を行うことの是非
を探ること。【対象】術前に PVDsを投与され、2000～2016年に当院で F術を受けた6（男3女3）人。年齢中央値
11.5(7.5～30.1)歳、 F術時年齢中央値4.1(2.8～18.1)歳、術後観察期間中央値5.8(3.8～11.8)年で、 PVDsの内
訳はタダラフィル(Tad)1、ボセンタン(Bos)2、 Tad と Bos2、シルデナフィルから Tadに変更1人だった。 F術後
も全例 PVDsを内服していた。【方法】対象を+群とし、術前 PVDs投与なく同期間に当院で F術を受け生存中の-
群(15人)と後方視的に比較検討した。比較に Mann-Whitneyの U検定を用い、 P＜0.05を有意差ありとした。【結
果】各+群/-群として中央値±標準誤差（範囲）で示す。術前は平均肺動脈圧(mPAP)：10.8±1.4（5～16）/13.0±
1.2（7～23） mmHg、経肺圧較差(TRPG)：5±0.9（2～8）/5±0.9（0～15） mmHg、肺血管抵抗係数(RpI)：1.4±
0.2（0.5～1.9）/1.7±0.1（0.6～2.7） WU・ m2、心係数(CI)：4.2±0.3（3.2～5.2）/4.2±0.2（2.8～6.1） L/分
/m2、単心室拡張末期圧(SVEDP)：5.5±0.7（3～8）/7±0.8（4～15） mmHgで、術後(単位同じ)は mPAP：10.0±
1.2（9～16）/10.0±0.7（6～16）、 TRPG：5±0.5（3～6）/4±0.6（0～10）、 RpI：1.0±0.2（0.5～1.6）/0.8±
0.2（0.3～3.3）、 CI：4.2±0.3（3.8～5.9）/3.9±0.4（2.5～7.8）、 SVEDP：6±0.9（4～10）/6±
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0.7（3～12）、経皮的酸素飽和度：96±0.9（92～98）/94±0.8（85～98）%と、いずれも有意差はなかった。【考
察】+群と-群で差はなく、術後の血行動態も悪くはなかったが、観察期間が短く遠隔期合併症の評価はできな
い。【結論】 PVDs使用下でも F術の適応判定は今まで通りで妥当と考える。しかし、さらに症例数と観察期間を
増やした検討が必要である。
 
 

Fontan循環における酸素吸入の効果
○Muraoka Mamoru1, Ishikawa Yuichi1, Kodama Yoshihiko1, Kuraoka Ayako1, Nakamura Makoto1, Sagawa Koichi1

, Oda Shinichiro2, Nakano Toshihide2, Kado Hideaki2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病
院 心臓血管外科）
Keywords: Fontan, Oxygen supplementation , MRI
 
Background Oxygen supplementation in human increases systemic vascular resistance and decreases
pulmonary vascular resistance, heart rate, and cardiac output. However, the hemodynamic alterations
in Fontan circulation caused by oxygen supplementation have not been fully investigated. Methods We
included 28 patients with Fontan circulation (11 yrs) who underwent cardiac catheterization and MRI
at Fukuoka Children's Hospital. Both examinations were performed under different conditions,
initially under room air and then under oxygenation with 10 L/min O2 inhalation. Hemodynamic
alternations were compared between before and during oxygenation using the Wilcoxon signed-rank test.
Results Significant differences were observed as follows ; SaO2 increased from 95 to 99 %(p＜0.0001),
HR decreased from 85 to 80 /min(p＜0.0001), Cardiac index decreased from 2.48 to 2.35 L/min/m2

(p=0.0006), CVP decreased from 9.4 to 8.9 mmHg(p=0.029), PVR decreased from 1.65 to 1.36 unit･ m2

(p=0.0024), SVR increased from 28.0 to 30.2 unit･ m2(p=0.0027), TPG decreased from 5.0 to 4.1 mmHg(p＜
0.0001). Conclusions Oxygen supplementation decreased PVR and HR, increased SVR in Fontan circulation
as well as in healthy volunteers. The CVP reduction, which was most expected, was significant but was
small. Increased left atrial pressure with increased SVR might offset the moderate decrease in TPG.
Though the reduction was small, if the effect long last, accumulating abdominal organ injury due to
high CVP could be attenuated. Oxygen inhalation therapy may be effective in patients with Fontan
circulation.
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）45（ P45） 
術後遠隔期・合併症・発達2
指定討論者:島田 勝利（京都府立医科大学 小児心臓血管外科）
 

 
Fenestrationが閉鎖するフォンタン循環の特徴 
○滝沢 友里恵1, 斉木 宏文1, 齊藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 中野 智1, 小泉 淳一2, 高橋 信1,
小山 耕太郎1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科） 
当院で施行した Fontan手術患者の fenestrationの自然歴 
○高梨 学1, 本田 崇1, 木村 純人1, 宮本 隆司2, 宮地 鑑2, 平田 陽一郎1, 石倉 健司1 （1.北里大学
医学部 小児科学, 2.北里大学 医学部 心臓血管外科学） 
当院における Fontan術後中期遠隔期成績の検討 
○城尾 邦彦1, 鈴木 理大1, 堀 愛莉花2, 中島 光一朗2, 西原 卓宏2, 八浪 浩一2, 中村 紳二2, 塩瀬
明3 （1.熊本市立熊本市民病院 小児心臓外科, 2.熊本市立熊本市民病院 小児循環器内科, 3.九州大
学病院 心臓血管外科） 
TCPC後15年以上経過した心外導管から心臓の成長を考える 
○大橋 直樹1, 西川 浩1, 吉田 修一朗1, 吉井 公浩1, 佐藤 純1, 武田 紹1, 櫻井 一2 （1.中京病院 中
京こどもハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセンター 心臓血管外科） 
Lateral tunnel TCPCの長期成績 
○平野 暁教, 吉村 幸浩, 山本 裕介, 野間 美緒 （東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科） 
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Fenestrationが閉鎖するフォンタン循環の特徴
○滝沢 友里恵1, 斉木 宏文1, 齊藤 寛治1, 豊島 浩志1, 辻 重人2, 中野 智1, 小泉 淳一2, 高橋 信1, 小山 耕太郎
1 （1.岩手医科大学 小児科学講座, 2.岩手医科大学 心臓血管外科）
Keywords: フォンタン循環, fenestration, 自然閉鎖
 
【背景】フォンタン手術における fenestration(開窓)は遠隔期フォンタン不全の予防に有効である可能性がある
が、自然閉鎖する症例も少なくない。その原因は血行動態にあるという仮説を検証した。【方法】当院で経験し
た fenestrated TCPC連続20例を対象とし，開窓が自然閉鎖した群（ C群）と，開存群（ O群）について，
TCPC前後のカテーテル所見、 CCU帰室時の血行動態や周術期管理を解析した。【結果】全例に抗血小板薬，抗凝
固薬を使用した。死亡症例はなく， C群1例に蛋白漏出性胃腸炎を発症した。 C群は O群と比較し、 TCPC前の平
均肺動脈圧（ C群：12.7±1.8 vs O群：10.6±0.6 mmHg, p=0.043）、肺血管抵抗(2.4±0.7 vs 1.6±0.2,
p=0.030）、心室拡張末期圧（ EDP: 9.2±4.8 vs 6.3±2.1 mmHg, p=0.055）が高いが、経肺圧較差 (TPP: 3.5±4.7
vs 4.0±1.3 mmHg, p=0.81)、主心室駆出分画(EF：56±5 vs 57±6 ％, p=0.74)、 BNP値 (106±84 vs 54±48 ng/ml,
p=0.15) に差はなかった。また、帰室時の中心静脈圧（14.4±0.9 vs 13.1±0.8 mmHg, p=0.016）、術後定期カ
テーテル時の EDP(9.7±2.9 vs 7.1±2.3 mmHg, p=0.037）が高値で、 C群は良好なフォンタン循環ではないことが
示唆された。 TCPC前後の体肺動脈側副血管に対する塞栓術・ PA index・ EFや、人工血管径や開窓作成方法は統
計学的に差がなかった。従属変数に自然閉鎖、独立変数に TPP、 EDP、 PA indexを用いてロジスティック回帰分
析を行うと、 EDP (Wald検定:p= 0.094, 尤度比検定:p= 0.010)が自然閉鎖に影響を与えることが示唆され
た。【結論】自然閉鎖には高い EDPが影響を与えていた。心室拡張機能障害があると、容量負荷で EDPが急激に
上昇するのに対し、肺動脈圧は肺血管プールが大きいためにそれほど上昇せず、 TPPが低下する。このことが開
窓の早期閉鎖に関与するとすれば、術後早期からの水分管理が開窓の開存に重要と考えられる。
 
 

当院で施行した Fontan手術患者の fenestrationの自然歴
○高梨 学1, 本田 崇1, 木村 純人1, 宮本 隆司2, 宮地 鑑2, 平田 陽一郎1, 石倉 健司1 （1.北里大学 医学部 小児
科学, 2.北里大学 医学部 心臓血管外科学）
Keywords: Fontan circulation, fenestration, fenestrated Fontan
 
【背景】 Fontan手術における fenestration（以下 F）は、中心静脈圧を下げ、種々の合併症を予防する可能性
がある。当院では全例 fenestrated Fontan手術を施行しているが、自然歴は不明な点が多い。【目的】当院での
Fontan手術患者の Fの自然歴を検討し、更なる管理向上の改善点がないかを探ること。【方法】当院で2004年7月
から2018年9月までに fenestrated Fontan手術を行った32例を対象に、術後初回カテーテル検査時の Fの閉鎖の
有無を後方視的に検討した。 Fの開存群（ F群）と閉鎖群（ N群）に分けて、手術時月齢、手術時体重、
F径、術後初回カテーテル検査までの日数、術後カテーテル検査での結果（ CVP、 PAP、 PCWP、 CVP-PCWP、
PAI、 Rp、 Qp/Qs、 SaO2、 BNP）の各項目で比較検討を行った。【結果】 Extracardiacが30例、
intracardiacが1例、 Lateral tunnelが1例、導管サイズは、1例が14mm、他は全て16mmであった。術後の抗凝固
療法に関しては、全例がアスピリンもしくはチクロピジンと、ワーファリンで管理されていた。 F群は9例、 N群
は23例であった（開存率28％）。 F群と N群で、手術時月齢、手術時体重、術後初回カテーテルまでの日数、
CVP-PCWP、 PAI、 Rp、 Qp/Qs、 SaO2、 BNPで有意差は認めず、 F群の CVPと PAPと PCWPが有意差をもって高
かった（ F群14.1±3.3mmHg： N群10.8±2.2mmHg、 N群13.5±3.3： N群9.8±2.3mmHg、 F群9.4±4.7mmHg： N群5.1±
1.9mmHg、 P＜0.05）。 F径については、 F群で大きい傾向を認めたが有意差は認めなかった（ F群3.5±0.6mm：
N群3.2±0.6mm、 P＞0.05）。【考察】 CVPや PCWPが高いことは、導管や心内の内圧が高いことを示唆しており、
Fの開存には F径や圧較差ではなく、物理的な要因が関与している可能性がある。【結語】 Fの開存には、導管や
心内の内圧が関係している可能性がある。
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当院における Fontan術後中期遠隔期成績の検討
○城尾 邦彦1, 鈴木 理大1, 堀 愛莉花2, 中島 光一朗2, 西原 卓宏2, 八浪 浩一2, 中村 紳二2, 塩瀬 明3 （1.熊本
市立熊本市民病院 小児心臓外科, 2.熊本市立熊本市民病院 小児循環器内科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）
Keywords: Fontan, 術後遠隔期, FALD
 
【目的】 Fontan術後中期遠隔期成績を後方視的に検討する。【方法】1996年から2019年までに当院で Fontan手
術を行った87症例のうち、 Extracardiac Conduit法による staged Fontan症例68例を対象とし、 Fontan関連イ
ベント（死亡・ re-intervention・合併症）、身体・社会活動レベル、心臓カテーテル検査による血行動態指
標、腹部エコー検査所見による Fontan-related liver disease (FALD)有病率について検討を行った。【結果】
Fontan手術時年齢3.8±1.4歳、体重12.9±1.9kg、 fenestration併施が4例であった。観察期間中央値8.3 (0.2-
17.5)年で病院死亡1例（ POD85、間質性肺炎）、遠隔死亡なし、10年生存率は98.6%であった。 Re-
interventionは再手術1例（共通房室弁形成術）、 PMI1例、カテーテル治療11例（肺動脈狭窄に対するバルーン
拡張術6例、側副血行路に対する塞栓術5例）であった。蛋白漏出性胃腸症3例、不整脈6例、血栓・塞栓症0例を認
め、 Fontan関連イベント回避率（5/10年）は80.4/75.7%であった。最終 follow up時の身体活動度は NYHA分類
I度58例、 II度8例、 III度1例であり、全症例で就労、就学（支援学級を含む）が行われていた。 Fontan術後直
近の心臓カテーテル検査（ n=67、中央値5.6年）では、 CVP: 10.7±1.9 mmHg、 PAI: 212±59mm2/m2、 SaO2:
94.5±2.5%、 SVEDP: 6.6±2.1mmHg、 CI: 3.0±0.6L/min/m2であり、良好な Fontan循環が維持されていた。腹部エ
コー検査（ n=38、中央値9.8年）では LCや HCCは認めなかったが18例で有意所見を認め、 FALD回避率
（5/10/15年）は94.4/50.3/19.1%であった。【考察】当院における Fontan手術後の術後中期遠隔期成績は良好で
あり、発達に応じた身体社会的活動が概ね維持されていた。一方、腹部エコー評価による FALD有病率は高く、症
例に応じ生検を含めた評価が必要と考えられた。良好な Fontan循環の維持のため、積極的な medicationや
interventionによる管理の継続が重要である。
 
 

TCPC後15年以上経過した心外導管から心臓の成長を考える
○大橋 直樹1, 西川 浩1, 吉田 修一朗1, 吉井 公浩1, 佐藤 純1, 武田 紹1, 櫻井 一2 （1.中京病院 中京こども
ハートセンター 小児循環器科, 2.中京病院 中京こどもハートセンター 心臓血管外科）
Keywords: TCPC, 心外導管, 心臓の成長
 
＜背景＞ TCPC施行後15年以上経過し成長を遂げた症例で、心外導管のサイズアップを必要とすることはあまり経
験しない。その心外導管は、身長が伸びることで引き伸ばされるものの、自己血管の伸長が成長に大きく寄与し
ている。＜目的＞肺動脈と下大静脈を吻合している心外導管を指標として TCPC後の成長に伴う心臓の大きさの変
化を知ること＜対象・方法＞対象は、2000年1月～2005年12月末迄に TCPCを施行した全45例中、 TCPC施行年齢が
5歳未満の症例で TCPC直後(A)と TCPC後12年以上経過(F)の2点で心カテデータを解析し得た17例。方法は、心外
導管で吻合された肺動脈と肝静脈の距離(D)を上記の2点で計測(各々 AD,FD)し、その間の身長の伸び(HD)と比較
した。＜結果＞ TCPC施行年齢は平均3歳(中央値3歳)、2点の間隔は平均13.8±1.6年。 AD=48.8±6.3mm,FD=74.7±
13.9mm,FD-AD=25.9±11.6mm。一方、 HD=68.8±10.4cmで(FD-AD)/HD=3.6±2.0%。＜考察＞人工血管は引き伸ばされ
るものの物理的に成長することはないため、下大静脈や上大静脈が伸長する。肺動脈は上大静脈に引っ張ら
れ、肝静脈は肝臓で固定されているため、肺動脈と肝静脈の距離を心臓の伸長の近似値とすることが妥当と考え
る。＜結論＞身長の伸びに対して、その5％程度が心臓の成長であった。
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Lateral tunnel TCPCの長期成績
○平野 暁教, 吉村 幸浩, 山本 裕介, 野間 美緒 （東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科）
Keywords: lateral tunnel TCPC, 長期成績, フォンタン
 
【目的】当院の循環器チームは１０年前に A病院と B病院と C病院が合同して成立しており、前身病院からの長
期 follow up患者も多く存在している。前身病院と当院の手術記録から抽出した Fontan型手術 108例のうち、
Lateral tunnel TCPC(LT-TCPC) に焦点を当てて後方視的に検討した。 
【方法】当院の前身病院の手術記録と当院での手術記録をもとに後方視的に診療録から検討した。 
【成績】108例の Fontan型手術のうち、 APC-Fontan 8例、 LT-TCPC 23例、 hemi-Fontan 2例、心外導管型 TCPC
75例であった。 LT-TCPCの基礎疾患は、三尖弁閉鎖症 7例、両大血管右室起始症 6例、肺動脈閉鎖症 3例、無脾
症候群 2例、5例は詳細不明であった。23例のうち、早期死亡は2例、当院外来にて経過観察が可能であったのは
14例(60%)で、そのうち遠隔死亡は認めなかった。手術時の平均年齢は3.6歳、 ９例は fenestrationありの手術
を施行されていた。心外導管型 TCPCへの conversionはなく、２例が現在検討中。 Follow出来ている14例の術後
平均経過年数は19.7年、直近のカテーテルでの平均肺動脈圧は12.1mmHg, 平均肺血管抵抗値は2.5Um2であった。徐
脈性不整脈を１例で認めたが、永久ペースメーカー植込術を実施した症例は認めなかった。 NYHA 3度以上の慢性
心不全を２例、肝機能障害を1例で認め、 PLEは認めなかった。精神発達はおおむね問題なく、１例で高度発達遅
滞を認めるのみであった。１例で2児の出産経験あり。 
【結論】 LT-TCPCの長期成績をまとめた。既報に比較して不整脈合併症が少なく、 conversionも少ない傾向が
あった。
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デジタルオーラル（ II）46（ P46） 
術後遠隔期・合併症・発達3
指定討論者:田中 敏克（兵庫県立こども病院 循環器内科）
 

 
Fontan手術非到達患者の予後 
○津田 悦子1, 大内 秀雄1, 北野 正尚1, 藤本 一途1, 岩朝 徹1, 坂口 平馬1, 白石 公1, 黒崎 健一1,
帆足 孝也2, 市川 肇2, 宮﨑 文3 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研
究センター 小児心臓外科, 3.静岡県立総合病院 成人先天性心疾患科） 
Fontan術後遠隔期に肝細胞癌を発症した三尖弁閉鎖症の一剖検例 
○美野 陽一, 坂田 晋史, 上桝 仁志, 清水 敬太, 山崎 隼太郎 （鳥取大学 医学部 周産期・小児医学
分野） 
Fontan candidateにおける鉄欠乏症についての検討 
○高橋 宜宏, 益田 大夢, 塩川 直宏, 中江 広治, 川村 順平, 上野 健太郎 （鹿児島大学病院 小児
科） 
Fontan手術10年後に肥厚性骨関節症を合併した左心低形成症候群の女児例 
○橋田 祐一郎1, 河場 康郎1, 岡田 隆好1, 北本 晃一2, 美野 陽一2, 馬場 健児3 （1.鳥取県立厚生病
院 小児科, 2.鳥取大学 医学部 周産期小児医学分野, 3.岡山大学 大学院医歯薬総合研究科 小児循環
器科） 
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Fontan手術非到達患者の予後
○津田 悦子1, 大内 秀雄1, 北野 正尚1, 藤本 一途1, 岩朝 徹1, 坂口 平馬1, 白石 公1, 黒崎 健一1, 帆足 孝也2

, 市川 肇2, 宮﨑 文3 （1.国立循環器病研究センター 小児循環器内科, 2.国立循環器病研究センター 小児心臓
外科, 3.静岡県立総合病院 成人先天性心疾患科）
Keywords: フォンタン手術, 肺静脈閉塞, 横隔膜神経麻痺
 
（背景） Fontan手術の適応は、手術の進歩とともに、三尖弁閉鎖から、単心室、二心室修復が困難なチアノーゼ
性心疾患まで拡大し、 Fontan手術非到達要因も変化してきた。しかし、各時期において、種々の要因で
Fontan手術の適応にならない症例がある。また、在宅酸素療法、デバイス治療を含む抗心不全治療などの内科的
治療の選択肢も増えてきた。（目的） Fontan手術に至らなかった患者の予後を明らかにする。（方法）対象は
1977年から2017年までの当院における Fontan非到達42例（男22女20）である。診療録から後方視的に、基礎疾
患、非到達要因、予後について検討した。（結果）基礎疾患は、三尖弁閉鎖7例、右側相同8例、左側相同6例、左
室低形成症候群8例、共通房室弁口3例、僧帽弁閉鎖3例、その他7例。手術回数は、1-5回（中央値3回）、最終手
術は、両方行性 Glenn手術23例、 Glenn手術3例、体肺短絡手術9例、肺動脈絞扼手術2例、その他5例で
あった。非到達要因は、肺静脈閉塞 11例、肺高血圧 7例、 Cardiac return 40%以上5例、心機能低下(体心室駆
出率＜30%) 4例、肺動脈低形成3例、全身性疾患の合併3例、肺動静脈瘻２例、重度三尖弁逆流 1例、その他
6例。横隔膜神経麻痺合併は7例 (17％)に見られた。経過観察期間は1-49年（中央値21年）で、死亡23例、生存
19例であった。在宅酸素療法は38例 (90%) に施行されていた。2例に心室再同期療法が施行された。死亡年齢
は、1-43歳（中央値27歳）で、生存率は、10年85%、20年72%、30年61%、40年27%であった。死因は、心不全
6例、呼吸不全5例、腎不全3例、突然死3例、手術関連4例、出血と感染1例ずつであった。（結論）成人期にな
り、30-40歳を超えると加齢に伴い頻脈性不整脈、心機能低下に伴う腎不全や他臓器障害を合併し生存率が低下し
た。
 
 

Fontan術後遠隔期に肝細胞癌を発症した三尖弁閉鎖症の一剖検例
○美野 陽一, 坂田 晋史, 上桝 仁志, 清水 敬太, 山崎 隼太郎 （鳥取大学 医学部 周産期・小児医学分野）
Keywords: Fontan術後, 遠隔期合併症, 肝細胞癌
 
【背景】近年、 Fontan術後遠隔期合併症として肝線維化や肝硬変（ LC）といった肝合併症が知られており、中
でも肝細胞癌（ HCC）への進展は危惧される。今回、 Fontan術19年後に HCCを指摘された三尖弁閉鎖症（
TA）の一剖検例を経験したので報告する。【症例】22歳男性。13q3 monosomy、 TA(Ib）。2歳6ヶ月に Fontan（
RAA-PA anastomosis）、チアノーゼが残存するため5歳3ヶ月に fenestrated extracardiac TCPCが施行され
た。16歳頃より腹水が出現、19歳で LCを指摘、21歳で造影 CTにて多発肝腫瘤を指摘され HCCと診断された。積
極的治療を望まず、在宅酸素療法、利尿剤による管理で経過、22歳で肝不全のため永眠された。剖検時、両
肺、気管支、肝、消化器、腎に高度のうっ血を認めた。 TCPC route内に血栓は認めず、 fenestrationは開存し
ていた。肝は混合結節性 LCを呈しており、肝全区域に白色結節が多発、最大で右葉の大部分を占拠していた。組
織学的に白色結節はいずれも高～中分化型 HCCで、分布は不規則で無秩序、構造は多彩で大索状型や細索状型を
呈していた。 LCは小葉中心部の線維化、中心静脈や門脈/中心静脈間や肝細胞周囲での架橋形成および門脈域の
線維性拡大を認めた。肝の非腫瘍部は中心静脈域から門脈域まで広がる類洞の高度拡張および小葉中心性壊死が
広範囲にみられ、虚血性肝炎の所見であった。肺動脈は肺門部から末梢まで拡張蛇行していたが、中膜の筋性肥
厚や血栓形成は無く、肺高血圧を示唆する所見は認めなかった。【考察】 Fontan循環下では、肝静脈圧亢進によ
る肝類洞への圧負荷や門脈圧亢進に伴う相対的肝動脈血流量上昇による肝細胞障害が、肝類洞線維化の原因とな
ると考えられている。低心拍出や低酸素は、肝細胞虚血による肝類洞線維化をさらに助長する可能性があり、慢
性心不全や著明なチアノーゼが残存する Fontan術後症例では肝合併症の早期進展を念頭に置いた管理が必要とな
る。
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Fontan candidateにおける鉄欠乏症についての検討
○高橋 宜宏, 益田 大夢, 塩川 直宏, 中江 広治, 川村 順平, 上野 健太郎 （鹿児島大学病院 小児科）
Keywords: Fontan, チアノーゼ, 鉄欠乏症
 
【背景・目的】チアノーゼ性心疾患では、低酸素血症に対して多血による代償が働くが、当科の Fontan
candidate（ FC）を解析したところ、 SpO2と Hb値に相関は認めなかった（ Pearson係数 0.208、 p=0.457）。
FCでの鉄欠乏症（ ID）の合併を疑い、心疾患児における IDの合併および背景について検討した。【方
法】2018年12月から2019年12月に心臓カテーテル検査を行った7歳未満の心疾患児を対象とした。鉄剤内服もしく
は3か月以内の輸血歴のある例は除外した。チアノーゼ群（ C群）と非チアノーゼ群（ NC群）に分類。 C群は、
FC群とその他のチアノーゼ性心疾患（ OC群）に分類し、比較検討した。 FC群は Glenn術後かつ Fontan術前の所
見を用いた。血清フェリチン値で12ng/ml未満（5歳未満）または15ng/ml未満（5～6歳）を IDと診断した。背景
として、性別、月齢、－2.5SD以下の低身長・低体重、 Hb、 SpO2を評価した。【結果】対象は68例で、 C群24例
（ FC群 10例、 OC群14例）、 NC群44例だった。 C群は NC群に比べ、低月齢であり（ p=0.029）、 Hb値が高く
（ p＜0.001）、 IDの合併が多かった（ C群：41.7% vs. NC群：11.4%、 p=0.004）。また FC群と OC群では、
FC群で月齢が高く（ p=0.031）、 IDの合併が多かった（ FC群： 70.0% vs. OC群：21.4%、 p=0.024）。有意差
はないものの SpO2も FC群で低い傾向にあった（中央値82.5% （四分位79.5-85.25） vs. 85.0%（80.0-91.0）、
p=0.265）。多変量解析では、 FCと SpO2低値が IDの独立したリスク因子だった（ FC： Odds比 11.332、95%信
頼区間 1.098-116.940。 SpO2： Odds比 0.792、95%信頼区間 0.630-0.996。）。【考察】 Fontan
candidateは、手術待機のためチアノーゼの期間が長く、待機期間中の体格の成長や肺動静脈瘻の合併により低酸
素血症が増強しやすい。低酸素血症の遷延により造血に必要な鉄分が欠乏しやすい状態と考えられる。【結語】
Fontan candidateでは鉄欠乏症の合併率が高い。
 
 

Fontan手術10年後に肥厚性骨関節症を合併した左心低形成症候群
の女児例

○橋田 祐一郎1, 河場 康郎1, 岡田 隆好1, 北本 晃一2, 美野 陽一2, 馬場 健児3 （1.鳥取県立厚生病院 小児科,
2.鳥取大学 医学部 周産期小児医学分野, 3.岡山大学 大学院医歯薬総合研究科 小児循環器科）
Keywords: 肥厚性骨関節症, Fontan手術, チアノーゼ
 
【はじめに】肥厚性骨関節症(HOA)は、ばち指、長管骨の骨新生を伴う骨膜炎、関節炎を3主徴とする骨関節疾患
で、多くは二次性に生じ、慢性低酸素血症が病因の一つとされる。近年、先天性心疾患(CHD)の予後改善に伴
い、チアノーゼが残存する CHD患者における合併例の報告も散見される。今回、 Fontan手術10年後に HOAを合併
した女児例を経験したので報告する。【症例】13歳、女児。左心低形成症候群(HLHS)で、日齢9、 Norwood手
術、5ヶ月時、両方向性 Glenn手術、2歳9ヶ月時、 extracardiac TCPC手術(fenestrationあり)が施行され
た。10歳1ヶ月時に重度の三尖弁閉鎖不全に対して人工弁置換術(SJM弁:27mm)が施行され、三尖弁逆流は改善した
が、チアノーゼが持続し(SpO2:85 %前後)、側副血管に対するコイル塞栓術も行われていた。また、感染症や心不
全悪化に伴う入院歴も度々あった。今回、1ヶ月前より夜間を中心とした関節痛と微熱が出現し、関節痛は膝関節
や足関節を中心に左右対称性に認めた。血液検査では、炎症反応の軽度上昇が持続し(CRP:1.0 mg/dl前後、赤
沈:20 mm/hr前後)、抗 CCP抗体:11.7 U/mlと陽性であったため、当初は若年性特発性関節炎も鑑別に挙げてい
た。しかし、関節エコーにて高度な異常血流と新生血管の増生を認め、造影 MRIでは両膝関節の滑膜肥厚に加え
て長管骨に骨膜炎像が確認されたため、 HOAと最終診断した。現在 NSAIDsで加療中だが、関節症状は軽減し日常
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生活も可能であるためそのまま経過観察としている。【結語】チアノーゼが残存する CHD患者の関節痛では、
HOAも鑑別に挙げ、その診断には関節エコーや造影 MRIが有用である。
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デジタルオーラル（ II）47（ P47） 
術後遠隔期・合併症・発達4
指定討論者:泉 岳（北海道大学 小児科）
 

 
ANCA関連血管炎を合併した Fontan術後の1例 
○江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邊 まみ江, 宗内 淳 （九州病院 小児科） 
Fontan術後洞機能不全と心拍変動のばらつきの関連について 
○鍋嶋 泰典, 兒玉 祥彦, 倉岡 彩子, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器
科） 
内臓錯位症候群の脾機能低下と重症細菌感染症のリスクについての後方視的検
討 
○井上 秀太郎, 中野 克俊, 中川 良, 浦田 晋, 朝海 廣子, 松井 彦郎, 犬塚 亮 （東京大学医学部附
属病院 小児科） 
総肺静脈還流異常術後漏斗胸による蛋白漏出性胃腸症の1例 
○西原 栄起1, 永田 佳敬1, 太田 宇哉1, 倉石 建治1, 長谷川 広樹2, 森島 容子3 （1.大垣市民病院小
児循環器新生児科, 2.大垣市民病院胸部外科, 3.大垣市民病院形成外科） 
純型肺動脈閉鎖における中長期予後の検討 
○高田 秀実1, 檜垣 高史1, 太田 雅明1, 千阪 俊行1, 森谷 友造1, 宮田 豊寿1, 伊藤 敏恭1, 奥 貴幸1

, 打田 俊司2, 江口 真理子1 （1.愛媛大学 医学部 小児科, 2.愛媛大学 医学部 心臓血管呼吸器外
科） 
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ANCA関連血管炎を合併した Fontan術後の1例
○江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邊 まみ江, 宗内 淳 （九州病院 小児科）
Keywords: Fontan術後, ANCA関連血管炎, 脳出血
 
【はじめに】 Fontan術後は低心拍出・高中心静脈圧を特徴とする血行動態に加え、潜在する血管内皮細胞障害や
凝固異常、他疾患併発時に予期せぬ経過を辿ることが経験される。 Fontan術後19年後に発症した重症 ANCA関連
血管炎を経験したので報告する。【症例】29歳男性。三尖弁閉鎖症に対して10歳時に Fontan手術（ Lateral
tunnel法）を実施した。術後心臓カテーテル検査では、 SpO2 90％、心係数 5.6 L/min/m2、中心静脈圧
14mmHgであった。 NYHAI度でフルタイム就労していた。入院3か月前から発熱、咳嗽に加え左下腿痛と異常感覚あ
り近医で抗菌薬と解熱薬による加療を受けた。入院2か月前には左下腿浮腫と両下腿痛のため、再診し静脈血栓症
として弾性ストッキングと解熱鎮痛薬で対応したが症状は改善しなかった。異常感覚が増悪し歩行障害のため当
院へ紹介入院となった。入院時現症は、体温38.6度、両側下腿異常感覚以外、運動神経や深部腱反射を含め脳神
経学的異常はなかった。血液検査： WBC 12400/μ L、 CRP 14.9 mg/dL、 Dダイマー 9.9 μ g/dL、蛋白尿・血尿
なし。不明熱として鑑別をすすめたところ、血液検査で MPO-ANCA＞300U/mLと高値であり、入院4日目に出現した
全身斑状紅斑の皮膚生検で血管周囲へ好酸球を伴う炎症細胞浸潤を認め、 ANCA関連血管炎(Churg-Strauss症候
群： Eosinophilic perivascular angitis)と診断した。入院8日目からプレドニゾロンとシクロホスファミドに
よる治療を開始したが、入院17日目に左被殻出血による意識障害を生じ緊急開頭血腫除去術にも関わらず重度中
枢神経後遺症を合併し寝たきり状態となった。治療継続したが病勢は軽快せず治療開始5か月半で永眠した。【考
察】 Churg-Strauss症候群では肺・腎合併症が多くその予後を規定するが、中枢神経合併症も散見される。
Fontan術後の潜在する血管内皮障害と凝固異常等が影響し最重症の経過をたどったのではないかと考えた。
 
 

Fontan術後洞機能不全と心拍変動のばらつきの関連について
○鍋嶋 泰典, 兒玉 祥彦, 倉岡 彩子, 石川 友一, 中村 真, 佐川 浩一 （福岡市立こども病院 循環器科）
Keywords: Fontan術後, 洞不全症候群, 心拍変動
 
［背景］ Fontan術後に洞機能不全（ SND）を合併することがあるがその進行の程度を示す客観的指標についての
知見は乏しい。一方、心拍変動（ HRV）のばらつきの指標である、連続する2心拍の RR間隔の差の標準偏差（
SD1）とサンプル全体の RR間隔の標準偏差（ SD2）が SNDの病態を反映しているという報告がある。 
［目的］ Fontan術後の Holter心電図より SD1, SD2を求め、 SNDの臨床像との関連を調べる。 
［対象と方法］2017年以降当院で Fontan術後に Holter心電図を施行された35例を対象とした（ペースメーカ留
置(PMI)例は除く）。平均又は最低心拍数＜-2SDである SND群（12例）と非 SND群（23例）に分け以下の項目を後
方視的に比較検討した。1. 患者背景, 2. HF, LF/HFの日内変動, 3. SD1, SD2（ Z score）4. SD1, SD2と CVP,
BNP, peakVO2の相関 
［結果］1. SND群は年齢中央値5(2-14)歳, 男/女 7/5例, 多脾症3例, 房室不一致2例で失神歴1例,後に2例が
PMIとなった。非 SND群は年齢 12(4-16)歳, 男/女 13/10で多脾症2例, 房室不一致2例で失神/PMI例はな
かった。2. 日内変動消失例は SND群/非 SND群で3/7例と有意差はなかった。3. SD1と SD2の平均値を SDN群/非
SDN群で示すと SD1：1.52/-2.28、 SD2：0.82/-0.94でともに SDN群が有意に高値であった。さらに SDN群内で
SD1 Z score＞2に有症状例、 PMI例が含まれていた。4. SD1, SD2と CVP, BNP, peakVO2の相関係数はそれぞれ
0.01/-0.05, -0.23/-0.23, 0.27/0.38でいずれも有意な相関を認めなかった。 
［考察］ Fontan術後非 SND群は SD1,SD2とも小さかったのは潜在的な心不全に伴う交感神経の亢進が原因かもし
れない。一方 SND群は SD1, SD2ともに大きかったが， APCなど補充調律や洞静止が入るためと考えられた。特に
洞静止が SD1を大きくする要因であり，症状や将来的な PMIのリスクと関連している可能性が示唆された。 
［結語］ Fontan術後で SD1 Z score＞2の症例は、 SDNを考慮したフォローが必要と思われる。



[P47-3]

[P47-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

 
 

内臓錯位症候群の脾機能低下と重症細菌感染症のリスクについて
の後方視的検討

○井上 秀太郎, 中野 克俊, 中川 良, 浦田 晋, 朝海 廣子, 松井 彦郎, 犬塚 亮 （東京大学医学部附属病院 小
児科）
Keywords: 内臓錯位症候群, 脾機能低下, 重症細菌感染症
 
【背景】ワクチン接種や抗菌薬予防内服により、無脾症患者の重症細菌感染症 (SBI) は減少したものの、ワクチ
ンでカバーされていない莢膜抗原型を有する肺炎球菌や抗菌薬耐性を持つ細菌感染が増加している。一方で、脾
臓を有する内臓錯位症候群でも脾機能低下がある可能性やその SBIのリスクはあまり知られておらず、感染対策
に一定のコンセンサスが得られていない。【方法】2000-2019年に当科で内臓錯位症候群と診断された患者76症例
を対象とし、画像検査による脾形態、血液像での脾機能低下を示唆する所見 (Howell-Jolly小体や標的赤血球の
出現の有無）、 SBIの既往について後方視的に検討した。【結果】患者のフォロー期間の中央値は35ヶ月で死亡
例は17例であった。心耳形態は右側相同41例・左側相同34例、脾形態は無脾32例、多脾26例、正常脾8例、不明
10例であった。無脾の19例 (59%)、多脾の4例 (15%), 正常の2例 (25%) で Howell-Jolly小体または標的赤血球
が検出された。 SBIは無脾の9例 (28%)、多脾の7例 (27%)、正常の2例 (25%) で認められ、 SBIによる死亡例は
2例であった。 SBIのうち6例は、脾機能低下が寄与していると考えられ、2歳未満の発症がほとんどであった。こ
の6例のうち無脾を除いた4例で、 Howell-Jolly小体や標的赤血球は検出されていなかった。【考察】当院で
は、無脾患者に対して2歳未満では発熱時の速やかな抗菌薬投与、2歳以上で PPV23接種を行い、脾臓を有する場
合は Howell-Jolly小体の出現があれば追加の予防接種を検討していた。今回の結果では、脾臓を有する場合でも
脾機能低下が約26%で示唆された。また、 Howell-Jolly小体や標的赤血球が陰性の症例でも SBIが発生してお
り、これらの所見が脾機能低下の予測因子として不十分なことが示唆された。今後は内臓錯位症候群全例での
PPV23接種や、脾臓を有する場合でも発熱時の積極的な抗菌薬投与を考慮してもよいかもしれない。
 
 

総肺静脈還流異常術後漏斗胸による蛋白漏出性胃腸症の1例
○西原 栄起1, 永田 佳敬1, 太田 宇哉1, 倉石 建治1, 長谷川 広樹2, 森島 容子3 （1.大垣市民病院小児循環器新
生児科, 2.大垣市民病院胸部外科, 3.大垣市民病院形成外科）
Keywords: 漏斗胸, 蛋白漏出性胃腸症, 術後後遺症
 
【背景】先天性心疾患(CHD)術後に漏斗胸を発症する例が時折見られる。これらの患者では、胸郭の変形による心
臓への機械的な圧迫と胸骨下の癒着によって血行動態の不安定性を引き起こすことがある。今回我々は、総肺静
脈還流異常(TAPVD)術後の漏斗胸が原因と思われる蛋白漏出性胃腸症(PLE)を発症した症例に対し Nuss法を行い、
PLEの改善が得られたので報告する。【症例】13歳 女児。 TAPVD(1A)術後、洞不全症候群(SSS)、 PH、超低出生
体重児：在胎25週4日820gで出生。 TAPVD(1A)診断。体重増加と成熟を待ち、生後3ヶ月時 TAPVD根治術施行。術
後乳び胸腹水、縦隔炎発症。その後肺静脈狭窄進行なかったが、 PH遺残し SSSも発症するも、内科的治療のみで
運動制限下で経過観察していた。成長とともに漏斗胸顕在化。12歳時、 PLE発症。漏斗胸の心臓圧迫が原因と疑
われた。心臓カテーテル検査上、 CVP(8)、 PAp40、 RVp40、 RVEDP8、 RpI2.36と軽度の肺高血圧はあるも dip
and plateau patternは見られず、明らかな拡張障害の所見は認められなかったが、 Haller Index=3.5(手術適応
3.25以上)で漏斗胸の手術適応はあったため、開胸下での Nuss法施行。同時に DDDペースメーカー植え込みを
行った。術後 PLE再発無く経過している。【考察とまとめ】開胸 CHD術後の漏斗胸は、癒着のために心臓の変位
が起きにくいため心臓圧迫症状が容易に出現する可能性がある。特に成長期に漏斗胸が顕在化する場合が多
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く、心症状が出現する前に画像検査で手術適応の判断をする必要がある。
 
 

純型肺動脈閉鎖における中長期予後の検討
○高田 秀実1, 檜垣 高史1, 太田 雅明1, 千阪 俊行1, 森谷 友造1, 宮田 豊寿1, 伊藤 敏恭1, 奥 貴幸1, 打田 俊司
2, 江口 真理子1 （1.愛媛大学 医学部 小児科, 2.愛媛大学 医学部 心臓血管呼吸器外科）
Keywords: 純型肺動脈閉鎖, 予後, 肺動脈弁閉鎖不全
 
純型肺動脈閉鎖（ PAIVS: Pulmonary Atresia with Intact Ventricular Septum）は幅広いスペクトラムを有
し、その治療法も多岐にわたる。予後は改善傾向であるが、肺動脈閉鎖不全や心房中隔欠損遺残による右左短
絡、右心機能不全など長期問題点も多いと考えられる。【目的】 PAIVS患者における長期予後と問題点を明らか
にする。【対象、方法】当科にて経過観察中の PAIVS患者23名に対して、診療録より後方視的に長期予後の検討
を行った。診療録よりデータを抽出し、後方視的研究を行った。以下の項目について検討を行った（診時年
齢、性別、治療方法、不整脈の有無、内服薬、各種検査データ（血液検査、胸部Ｘ線、心臓超音波）と心房間交
通の有無、肺動脈弁閉鎖不全の程度、死亡を含めた心血管イベント）。【結果】平均年齢14.9歳、男女比
11:12、二心室修復(BVR)16、単心室修復(UVR)3であった。 BVRでは、姑息術後に3例の死亡を認めたが、遠隔期死
亡は認めず、全身状態は良好であった。心房間交通残存を67%に認め、多くに右左短絡を有しており、3例では閉
鎖術を行った。肺動脈弁閉鎖不全は中等度を多く認めた（67％）が、重度で弁置換術を要した症例はなかった。
UVRでは1例の死亡（脳出血）を認めた。全例で内服薬を必要としていた。【考察】 PAIVSの予後は全体的には良
好であるが、 BVRにおける心房間交通は潜在的に右左シャントを有しており、閉鎖術が望ましいが、その適応基
準、時期は不明である肺動脈弁閉鎖不全は今後進行することが予想され、弁置換術の必要があるが、その適応に
ついても明確なものはない状態である。【結論】 PAIVSの予後は改善傾向にあるものの、心房間交通、肺動脈弁
閉鎖不全は長期的な合併症として存在する。その治療適応は不明な点も多く、今後の研究を必要である。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）48（ P48） 
術後遠隔期・合併症・発達5
指定討論者:福嶌 教偉（国立循環器病研究センター 移植医療部）
 

 
右室流出路再建術の術式の違いによる右室への影響を評価する 
○脇 研自, 服部 真也, 中原 優, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 新垣 義
夫 （倉敷中央病院 小児科） 
Rastelli術後の感染性心内膜炎で手術適応と判断したが、手術を回避できた
2症例 
○田中 裕治 （鹿児島医療センター 小児科） 
bulging sinus付 ePTFE mono-cusp patchを用いた RVOTRの中期遠隔成績 
○松代 卓也1, 宮地 鑑1, 宮本 隆司1, 岡 徳彦2, 友保 貴博2, 林 秀憲2, 北村 律1, 八鍬 一貴1, 荒記
春奈1, 大西 義彦1, 田所 裕紀1 （1.北里大学 心臓血管外科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管
外科） 
ファロー四徴症術後遠隔期における大動脈基部拡張の形態的特徴 
○土井 大人1, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 江崎 大起1, 落合 由恵2, 藤本
智子2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
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右室流出路再建術の術式の違いによる右室への影響を評価する
○脇 研自, 服部 真也, 中原 優, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 新垣 義夫 （倉敷中
央病院 小児科）
Keywords: MRI, 弁輪切開術, ラステリ術
 
【目的】ファロー四徴など右室流出路再建術（ RVOTR）の術式の違いによる、術後遠隔期の右室への影響を心臓
MRI（ CMR）で評価する。【対象と方法】 対象は RVOTRを施行した67 症例 (検査時年齢 27.2±8.7, 15-
59歳)、男／女＝48／19。術後年数中央値20.3年（1～46年）。疾患は TOF 32例、 PA/VSD 24例、 DORV/PS 5例、
Truncus A 3例。対象を術式により commissurotomy(Com群:n＝16), transannular repair(TAP群:n=36),
Rastelli (Rastelli群:n＝15, Carpenteir-Edward 7, Xenomedica 3, Yamagishi 3, Homograft 1, Hancock 1)の
三群に分け、 CMRによる右室の拡張末期容積（ RVEDVI）, 収縮末期容積（ RVESVI）, 心筋重量（ RVmass）, 心
筋重量容積比（ RVmass/V）,肺動脈逆流率 (%PRF) 及び右室圧評価として心エコー三尖弁逆流圧較差（ TRPG）を
三群間で比較検討。統計学的に p＜0.05を有意とした。 【結果】 TAP群の RVEDVI (146.8±53.2 ml/m2,
p=0.098)と%PRF(40.1±13.1%,p＜0.001) はいずれも Com群(127.6±41.7ml/m2, 20.9±12.0%)及び Rastelli群
(99.8±29.1ml/m2, 14.5±11.1%)に比し高値を示した。 TRPGは Rastelli群(52.7mmHg±25.9)において Com群(31.8±
11.1mmHg, p＜0.05)に比し有意に高値を示したが、 TAP群(44.2±18.0mmHg, p=0.28)との有意差はなかった。
RVmass(g/m2)は TAP群（38.1±12.2）が Rastelli群（29.7±7.6）に比し有意に高値（ p＜0.01）を示すが、
RVmass/V(g/mL)は TAP群（0.305±0.08）と Rastelli群（0.316±0.08）の間に有意差は認めなかった。【考察】
RVOTR術後遠隔期の右室拡大は、弁輪切開(TAP)例でより大きく Rastelli術で小さい。弁輪切開は遠隔期に著明な
右室拡大をもたらし、一方、弁なし導管症例でも右室拡大は軽度に留まっており人工導管が過度な右室拡大を防
ぐ可能性がある。【結論】ある程度の RV圧は許容し弁輪切開を可及的に回避する RVOTRが望ましい。
 
 

Rastelli術後の感染性心内膜炎で手術適応と判断したが、手術を
回避できた2症例

○田中 裕治 （鹿児島医療センター 小児科）
Keywords: 感染性心内膜炎, ラステリー手術, 治療
 
Rastelli術後の感染性心内膜炎（ IE）で手術適応と判断したが、手術を回避できた２例を経験したので報告す
る。症例１：12歳女児。 TGA3型 2歳時に Rastelli手術、11歳 弁付き導管入れ替え手術実施。術後5か月後から
咳嗽と発熱時胸痛あり、 CTで肺炎を認め抗菌薬内服で改善した。以降3回肺炎で入院。2回目入院時の血液培養
1セットから S.epidermidisを検出。いずれも SBT/ABPCで治療を行い速やかに解熱したが、退院後も CRPは陰性
化しなかった。術後10か月時に再発熱、咳嗽を認め入院。 WBC 19,800 /μ L、 CRP 12.8 mg/dL、造影 CTで肺動
脈内に塞栓を認め、 IEの診断で VCM+GMで治療を開始した。血液培養2セットから MRCNSを検出。一旦解熱するも
再発熱あり。経過中 VCM血中濃度高値のため休薬、再開時にアナフィラキシーショックとなった。導管再入れ替
えも検討されたが、ダプトマイシン、リネゾリド併用にて軽快した。症例２：24歳女性。 PA、 TOF 7歳で
Rastelli手術、12歳 導管入れ替え手術実施。発熱、肺炎を繰り返し、エコーで疣贅はっきりしないが血液培養
4セットから Streptococcus mutans陽性のため IEとして、 PCG+GMで治療開始。8週後も CRP陰性化せず導管再入
れ替え予定となった。しかし10週後に PCG中止したところ再発熱なく、 Gaシンチも異常ないため手術延期とな
り、その後再発なく経過している。 IE治療において抗菌剤で効果がない場合や疣贅が大きい場合に外科治療を躊
躇ってはならないが、右心系人工導管内は観察困難な場合があり、血行動態が安定している症例においては内科
治療で様子をみる事が可能かもしれない。治療終了において判断に難渋するが、 Gaシンチよりも18F-FDG
PET/CTが有用との報告があり今後の検討が待たれる。
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bulging sinus付 ePTFE mono-cusp patchを用いた RVOTRの中期遠
隔成績

○松代 卓也1, 宮地 鑑1, 宮本 隆司1, 岡 徳彦2, 友保 貴博2, 林 秀憲2, 北村 律1, 八鍬 一貴1, 荒記 春奈1, 大
西 義彦1, 田所 裕紀1 （1.北里大学 心臓血管外科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科）
Keywords: RVOTR, ePTFE mono cusp patch, PS/R
 
【目的】先天性心疾患における右室流出路再建（ RVOTR）の際 ePTFE製 mono-cusp patch (MCP)が多く用いられ
ているが， MCPは遠隔期に弁機能不全を来すことが知られている．当科で使用している bulging sinus付き
MCPの中期遠隔成績を検討した．【対象】2005年から2019年までに当院および関連病院である群馬県立小児医療セ
ンターにおいて RVOTRに ePTFE MCPを用いた合計106例（男児58例，平均月齢12.0ヶ月,中央値9.0ヶ月;月齢
3～15歳）を対象とした。術後の PRおよび PSについて，経胸壁心エコーおよび心臓カテーテル検査で評価、
PRについては moderate-severe以上、 PSについては流速4m/s以上を有意とした。 MCPの中期遠隔成績を後視法的
に検討した． 【結果】平均観察期間は65.4か月（4日～13.9年）で，手術死亡が3例（2.8%），遠隔死亡が1例で
あった．観察期間中に severe PRが出現したものが26例（24.5%）で， severe PSが出現した症例が8例
（7.5%）であった．13例（12.3%）に reRVOTRを施行した． Kaplan-Meier法を用いた moderate-severe以上の
PR回避率は1年99%, 5年85%,8年72%,10年47%であった． PS回避率については1年100%,5年95,8年86%,10年82%で
あった．再手術回避率は1年97%, 5年91%,8年84%,10年76%であった．【結語】 ePTFE MCPを用いた RVOTR術後の重
度 PRおよび PSの中期遠隔期の回避率は，満足のいくものであった。当院では RVOTR術後の比較的若年者の
PS/Rに対して生体弁による肺動脈弁置換（ PVR）を積極的に行っているが， ePTFE MCPの耐久性は PVRまでの期
間を担保することが可能であることが示された．
 
 

ファロー四徴症術後遠隔期における大動脈基部拡張の形態的特徴
○土井 大人1, 宗内 淳1, 渡邉 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 江崎 大起1, 落合 由恵2, 藤本 智子2 （1.九
州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: ファロー四徴症, Aortopathy, BMI
 
【背景】ファロー四徴症(TOF)心内修復術後の遠隔期問題点として大動脈基部拡大がしられ、15％に認められ
る。肺動脈閉鎖、先行体肺短絡術がそのリスク因子とされ、右左短絡による大動脈血流増加が要因の一つとされ
る。一方で肥満や過体重は心血管リスクの一因であり、成人先天性心疾患において重要な問題である。【目的】
TOF術後の大動脈基部拡張と体型（ BMI）の関連を検討する。【対象と方法】 TOF心内修復後評価として心臓
MRI（ CMR）を行った25例（男14例）を対象とした。 CMR画像から大動脈形態(弁輪径、 Valsalva洞径、
sinotubular junction（ STJ)径、上行大動脈径)と BMIや血圧などとの関連を検討した。【結果】 CMR時年齢中
央値16（3－28）歳、術後経過年数14（0－29）年であった。 TOF19例、肺動脈閉鎖5例、肺動脈弁欠損1例で、右
側大動脈弓7例、22q.11.2欠失症候群5例。先行体肺動脈短絡術18例で、弁輪温存型修復：4例、 trans-annular
patch修復（ REV法を含む）：18例、 Rastelli術：3例で、修復術時平均22（0.5－102）か月、平均体重
9.6（2.5－17.2） kgであった。 CMR時身長153.7（83－175） cm、体重48(9－71） kg、 BMI18.4（13.1－26.4）
kg/m2、血圧109/63（83－139/50－86） mmHgで、 BMI＞25kg/m2は1例だった。左室容積から算出した心拍出量
4.4（1.4－6.5） L/minで、左室拡張末期容積111.8（29.9－178.4） mL、大動脈弁輪径24.7（14.1－32.5） mm、
Valsalva洞径33.1（18.8－42.3） mm、 STJ径26.4（13.8－37.3） mm、上行大動脈径24.4（16.3－35.7） mmで、
Valsalva洞径（ r＝0.49）、 STJ（ r＝0.48）、上行大動脈径（ r＝0.48）が BMIと相関していたが、弁輪径と
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の相関はみられなかった。 STJ/弁輪径比と BMIも正相関（ r＝0.52,p＜0.01）があり、大動脈基部洋梨状の拡張
をする傾向があった。【結語】 TOF術後患者においては大動脈基部の洋梨状拡張は BMIと関連しており、遠隔期
における生活習慣の指導や体重管理が重要となると考えた。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）49（ P49） 
術後遠隔期・合併症・発達6
指定討論者:兒玉 祥彦（福岡市立こども病院）
 

 
心室中隔欠損閉鎖方法による術後刺激伝導系障害の検討：単結節縫合閉鎖
VS連続縫合閉鎖 
○加藤 秀之1, 米山 文弥1, 松原 宗明1, 野間 美緒2, 吉村 幸浩2, 阿部 正一3, 平松 祐司1 （1.筑波
大学附属病院 心臓血管外科, 2.東京都立小児総合医療センター, 3.茨城こども病院 心臓血管外科） 
生後2か月未満での大動脈弁狭窄への外科介入例の中期成績 ~小児循環器医の
立場から~ 
○石垣 瑞彦1, 金 成海1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満下 紀恵1, 新居 正基1, 猪飼 秋夫2, 坂本 喜三郎2

, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
非閉塞性腸管虚血(NOMI)を発症した先天性心疾患の2症例 
○數田 高生1,2, 江原 英治2, 中村 香絵2, 藤野 光洋2, 村上 洋介2, 西垣 恭一3 （1.大阪市立総合医療
センター 小児集中治療部, 2.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合医療セン
ター 小児心臓血管外科） 
当院での新生児期の心臓手術における胸水遷延例の検討 
○西岡 真樹子, 星野 健司, 吉田 賢司, 鈴木 詩央, 百木 恒太, 太田 健, 河内 貞貴, 小川 潔 （埼
玉県立小児医療センター 循環器科） 
ファロー四徴、 Modified BTシャント術後に MRCNS菌血症を来し、治療終了後
にシャント機能不全所見を認め仮性動脈瘤破裂を未然に防げた4か月女児例 
○荒井 篤1, 渡辺 健1, 阿久澤 大智1, 提島 丈雄1, 沼田 寛1, 吉田 真衣1, 吉村 元文1, 桝野 浩彰1,
帆足 孝也2 （1.北野病院小児科, 2.国立循環器病研究センター小児循環器科） 
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心室中隔欠損閉鎖方法による術後刺激伝導系障害の検討：単結節
縫合閉鎖 VS連続縫合閉鎖

○加藤 秀之1, 米山 文弥1, 松原 宗明1, 野間 美緒2, 吉村 幸浩2, 阿部 正一3, 平松 祐司1 （1.筑波大学附属病院
心臓血管外科, 2.東京都立小児総合医療センター, 3.茨城こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 術後右脚ブロック, ファロー四徴症, 心室中隔欠損症
 
【目的】 近年心室中隔欠損症（ VSD）、ファロー四徴症（ TOF）の根治術の成績は向上し確立されているが、術
後刺激伝導系の障害は遠隔期の心室機能に影響することが知られており、避けるべき合併症である。今回我々は
中でも比較的発生率の高い右脚ブロック（ RBBB）に注目し、その発生率と手術手技による影響を検討した。【方
法】 関連施設3施設において、2010年4月から2018年12月の期間に膜様部型 VSD閉鎖術または TOF根治術を行った
4歳以下の患児185例を対象とした。 VSDパッチ閉鎖方法として単結節縫合法を用いた群（ I群）と連続縫合法を
用いた群（ C群）とに分け術後退院時の心電図（ ECG）および術後1年時の ECGを比較し RBBBの発生率を比較し
た。【結果】全185症例のうち TOFが112例、膜様部 VSDが73例であった。全185症例の検討では、術後退院時
ECGにおいて I群では C群に比べ PQ間隔が有意に長く (131.1 vs. 123.5 msec ; P = 0.04)、 QRS幅が有意に長
かった (100.0 vs. 89.8 msec; P ＜ 0.01)。 RBBBの発生率は I群で優位に高かった (66.2 vs. 44.4%; P =
0.02)。 TOF症例における比較では、術後退院時 ECGにおいて I群では C群に比べ PQ間隔が有意に長く (133.5
vs. 124.0 msec; P = 0.04)、 QRS幅が有意に長かった (106.2 vs. 98.0 msec; P = 0.03) 。 RBBBの発生率は
I群で優位に高かった (75.9 vs. 56.8%; P = 0.04)。 術後1年時の ECGでは I群で脈泊数が有意に早かった
(119.3 vs. 109.2 bpm; P ＜ 0.01)。 VSD症例における比較では、術後退院時および術後1年時の ECGで RBBBの
発生率は I群で高い傾向にあったが、統計的有意差は認めなかった (47.8 vs. 28.0%, P = 0.16 and 39.1 vs.
26.0%; P = 0.45)。【結論】 VSD閉鎖方法として、特にファロー四徴症において、連続縫合閉鎖法は単結節縫合
閉鎖法に比べ、術後 RBBBおよび PQ間隔延長の発生率を下げる可能性があることが示唆された。
 
 

生後2か月未満での大動脈弁狭窄への外科介入例の中期成績 ~小児
循環器医の立場から~

○石垣 瑞彦1, 金 成海1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 満下 紀恵1, 新居 正基1, 猪飼 秋夫2, 坂本 喜三郎2, 田中 靖彦
1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 大動脈弁狭窄, 新生児, 大動脈弁形成
 
【背景】新生児期，乳児期早期の大動脈弁狭窄(AS)への治療介入は依然として困難な治療課題のひとつであ
る．経皮的バルーン治療は，一般的に広く行われてきたが，近年の外科手術成績の向上により適応に議論が出始
めている．当院でも，2013年頃より新生児期からの積極的な大動脈弁形成術が行われるようになった． 【目
的】生後2か月未満での ASへの外科介入症例のその後の経過を明らかにする．【方法】当院で2013年以降に生後
2か月未満で， ASに対して外科的治療介入を行い二心室循環が成り立った6例を対象とし，診療録をもとに後方指
摘に検討した．【結果】大動脈弁形態は，術中所見で弁輪基部まで十分に交連の開いた二尖弁はなく，全例
unicusp（ unicuspの echo診断は術前 TTE4/6， TEE6/6)であった． ARは5例で認めず，1例は moderateで
あった．この症例のみ心機能の低下がみられ， coaptation heightも低かった．修復は交連切開など
(1)valvotomy3例，(2)交連形成1例，(1)と(2)1例，心膜による弁尖置換を含む弁作成1例であった．心機能低下の
1例のみ術後 ECMOが導入された．術後中央値3年(0.3~4.4年)で未再介入例が5例，弁作成の1例は術後8か月で再弁
形成，2年で人工弁を用いた Konno術が施行された．未再介入例の echo上の ASの流速は2.5m/s(1.7~3.9)で，
ARは，4例は mild以下，１例が moderateで，死亡症例はなかった．【考察】再介入例も少なく比較的良好な中期
成績が得られていた．弁作成症例は ARも合併したもともとの弁形態が悪い症例であった．こういった症例群で
ARが許容される症例では，心膜の経時的な劣化の問題もあり， bridgeとしてバルーン治療も選択肢になりうると



[P49-3]

[P49-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

思われた．今後さらに遠隔期の再介入成績にも注視し，術前エコー診断とも比較して適応の検討をする必要があ
る．【結語】外科的大動脈弁形成術は，生後2か月未満でも中期成績が比較的良好で治療の有力な選択肢となりう
る．
 
 

非閉塞性腸管虚血(NOMI)を発症した先天性心疾患の2症例
○數田 高生1,2, 江原 英治2, 中村 香絵2, 藤野 光洋2, 村上 洋介2, 西垣 恭一3 （1.大阪市立総合医療センター
小児集中治療部, 2.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合医療センター 小児心臓血管外
科）
Keywords: 非閉塞性腸管虚血, 先天性心疾患, 腸管切除
 
【背景】 非閉塞性腸管虚血(NOMI)は発症初期には特異的症状に乏しいが, 進行すると致死的であり, 早期診断が
重要である. 今回, 先天性心疾患患者で NOMIを発症した2例を経験した.【症例】 症例1: 日齢11男児, 在胎
39週, 出生体重2830g. cAVSD, PAで PGE1CD 0.6ng/kg/min投与中. 日齢5から感染源不明の炎症反応上昇あり, 抗
菌薬開始. 日齢10夜間から血便, 腹部膨満あり, 造影 CTで腸管壁内気腫, 門脈ガス認め, NOMIと診断, 緊急で腸
管切除, 人工肛門造設を施行した. 症例2: 5歳9か月 女児, severe ASで1歳4か月時に modified Konno手術を施
行. その後, 大動脈弁下狭窄の進行あり, 4歳10か月時に大動脈弁下狭窄解除術を行なった. 術後から, Konno
patchの右室側への突出による狭窄再増悪と patchの一部 leakによる右心不全の増悪を認めた. PICUで心不全管
理を行っていたが, PICU入室4日目に高熱, 腹部膨満, 血圧低下あり. 血便は認めなかったが, 造影 CTで腸管気
腫と門脈ガスを認め, NOMIと診断. 緊急で人工肛門造設を施行, 後日腸管切除を要した.【考察】 先天性心疾患
の心内修復未施行患者や遺残病変の残る患者では, 短絡の存在や心不全による腸管血流の減少があり, NOMIのリ
スクを有する. しかし, 初期症状は非特異であるため早期診断が難しく, 今回の2症例でも救命は出来たものの腸
管切除を要した. 確定診断は血管造影とされるが, 造影 CTも診断に有用であり, 腹部症状がある場合は本症も念
頭に置き早期に診断をすることが重要である.
 
 

当院での新生児期の心臓手術における胸水遷延例の検討
○西岡 真樹子, 星野 健司, 吉田 賢司, 鈴木 詩央, 百木 恒太, 太田 健, 河内 貞貴, 小川 潔 （埼玉県立小児
医療センター 循環器科）
Keywords: 遷延性胸水, 新生児, 心臓手術
 
【背景】当院で胎児診断を開始してから新生児期の手術が年々増加している。一部に難治性胸水のため術後管理
に難渋する症例が存在する。 
【目的】当院で新生児期に心臓手術を受けた患者のうち胸水が遷延した症例について検討した。 
【方法】2018年1月～2019年12月で新生児期に心臓手術を行った症例(未熟児動脈管は除く)について診療録を用い
て後方視的に検討した。胸水が消失した日は胸腔ドレーンを抜去した日と定義した。 
【結果】2018年1月～2019年12月で新生児期に心臓手術を行ったのは、のべ53例(男児28例、姑息術35例、人工心
肺16例)だった。胸水が2週間以上遷延したのは7例(Truncus 1人、 CoA complex 1人、 DORV (false Taussig-
Bing奇形)1人、 TAPVC+PVO 2人、新生児心筋梗塞1人、 HLHS 1人)で、そのうち1か月以上持続したのは2例(新生
児心筋梗塞、 HLHS)だった。胸水遷延例は生後7日以内の手術では20%(2/10)、生後14日以内の手術では
12%(4/32)であり、術式ごとの比較では、 PA banding 12%(2/16)、 bilateral PA banding 12%(2/16)、 TAPVC
repair 40%(2/5)、 arch repair 33%(2/6)、 Norwood＋ RV-PA shunt 100%(1/1)1人だった。一方で BT shunt造
設術や TGAの大血管スイッチ術では胸水遷延例はいなかった。 
【考察】本検討では TAPVC repairや arch repairに胸水遷延例が多いという結果であった。 TAPVCにおける胸水
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遷延例は術前に PVOを合併した症例のみであり、胎児期を含めた長期の肺うっ血が術後の遷延性胸水に関与して
いる可能性が考えられる。また arch repairでは大動脈近傍の操作があることから、リンパ管損傷の危険性が高
い手術と考えられる。新生児期の Norwood手術は1症例であり、単純な比較はできないものの大動脈の外科的操作
が必要であることを考えると、 arch repairと同様にリンパ管損傷のリスクは高いと思われる。 
【結論】新生児期の arch repair や PVOを伴う TAPVC repairは遷延性胸水のリスクが高い手術と考えられた。
 
 

ファロー四徴、 Modified BTシャント術後に MRCNS菌血症を来
し、治療終了後にシャント機能不全所見を認め仮性動脈瘤破裂を
未然に防げた4か月女児例

○荒井 篤1, 渡辺 健1, 阿久澤 大智1, 提島 丈雄1, 沼田 寛1, 吉田 真衣1, 吉村 元文1, 桝野 浩彰1, 帆足 孝也2

（1.北野病院小児科, 2.国立循環器病研究センター小児循環器科）
Keywords: シャント機能不全, ファロー四徴, mBTS術後
 
胎児期に異常の指摘なく、産院で在胎39週1日3220g、経膣分娩で出生。生後チアノーゼと心雑音の指摘あり高次
病院へ搬送、心エコーでファロー四徴と診断。生後1ヵ月時に右体肺シャント術施行。術後肝酵素上昇を認
め、ワーファリン・ジピリダモールは中止し、アスピリンと肝庇護薬を内服し退院。生後3か月時に咳嗽・発熱で
当院受診され、胸部写真より気管支炎の診断、血液検査で CRP=6.83mg/dLであり CTXで加療開始。入院時の血液
培養より MRCNSを検出、感受性の判明した入院6日目より VCMを追加。入院3日目に再検した血液培養陰性。緩徐
に CRP改善を認め治療継続としたが、入院12日目に CRP再上昇を認め、抗原検査で百日咳 LAMP陽性であり VCM中
止、 CAM開始。その後 CRP改善を見認め入院19日目に退院。退院後、咳嗽は一度改善傾向を認めたが再度増悪を
認め、2週後に当院受診時に強い咳嗽発作からチアノーゼを認め、酸素投与と鎮静で改善を認めた。聴診で連続性
雑音を認めず、シャント術後にもかかわらず無酸素発作を認めたため、シャント機能不全を疑い、心エコー検査
でシャント血流を認めなかったため高次病院へ搬送、造影 CTでシャント離断、血腫形成の診断で緊急手術。血液
培養、人工血管培養は陰性。左体肺シャント術を施行し退院。現在根治術のため外来フォロー中である。菌血症
発症時にシャント感染を合併し、治療により菌血症は改善したが血管障害があり、百日咳による強い咳嗽も誘因
となりシャント離断を生じたと考えられた。シャント術後の酸素化不良に対して身体所見、経過からシャント機
能不全を疑い迅速に対応することが必要である。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）50（ P50） 
術後遠隔期・合併症・発達7
指定討論者:木村 成卓（慶應義塾大学 外科（心臓血管））
 

 
先天性心疾患術後漏斗胸に対する Nuss手術を行った3例 
○松岡 良平1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2, 上村
哲郎3 （1.九州病院 小児循環器科, 2.九州病院 心臓血管外科, 3九州病院 小児外科） 
完全型房室中隔欠損に対する modified one-patch methodの中期遠隔成績 
○谷本 和紀1, 西垣 恭一1, 鍵崎 康治1, 小澤 秀登1, 村上 洋介2, 江原 英治2, 藤野 光洋2, 中村 香
絵2, 鈴木 嗣敏3, 吉田 葉子3 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心臓血管外科,
2.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合医療センター 小児
医療センター 小児不整脈科） 
膜様部 VSD閉鎖術後に生じた巨大心室中隔内血腫の1乳児例 
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 松岡 良平2, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内
淳2, 徳永 滋彦1, 塩瀬 明3 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州大学病院 心臓
血管外科） 
小児における安全な大腿動脈穿刺部位の検討 
○高橋 努, 水野 風音 （済生会宇都宮病院 小児科） 
リンパ管造影/胸管破砕術にて治療し得た房室中隔欠損術後の遷延性乳糜胸の
一例 
○石川 悟1, 山本 真由2, 蘆田 浩一3, 古河 賢太郎1, 森 琢磨1, 飯島 正紀1, 安藤 達也1, 藤原 優子4

（1.東京慈恵会医科大学 小児科学講座, 2.帝京大学 放射線科, 3.東京慈恵会医科大学 放射線科学講
座, 4.町田市民病院 小児科） 
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先天性心疾患術後漏斗胸に対する Nuss手術を行った3例
○松岡 良平1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2, 上村 哲郎3 （1.九
州病院 小児循環器科, 2.九州病院 心臓血管外科, 3九州病院 小児外科）
Keywords: 先天性心疾患, 漏斗胸, 遠隔期
 
【背景】先天性心疾患術後に漏斗胸を発症する症例が散見され, 胸骨の強固な癒着から手術時は心損傷のリスク
が高まる. 
【症例1】21歳男性. 新生児期に右肺動脈上行大動脈起始症に対して胸骨正中切開で根治手術実施し術後漏斗胸形
態となった. 時折胸部絞扼感や動悸あり. 運動負荷心電図で心室期外収縮4連発あり. 造影 CTで Haller CT
index＝8.10, 右房右室及び右冠動脈起始部は胸骨直下に位置し狭小化. 心臓カテーテル検査で心係数＝2.7
L/min/m2. 突然死リスクの為, Nuss手術実施. 術中心損傷に備え人工心肺待機下に手術開始. 胸骨・肺葉及び心
膜の高度癒着に対して, 左右胸腔鏡観察下に, 吊り上げ器によるギャッジアップを行い剥離. 第3, 5肋間に計2本
の Chest-wayを挿入した. 
【症例2】12歳女児. 新生児期に先天性左横隔膜ヘルニアに対して自己横隔膜による修復術, 両大血右室起始症に
対して正中切開で肺動脈絞扼術実施し1歳8か月時に正中切開で根治手術実施. Gore-Texシートにより心膜閉鎖.
術後漏斗胸形態となり, 造影 CTで Haller CT index＝7.4, 右冠動脈は胸骨直下に位置し狭小化. 整容性改善の
為, Nuss手術実施. 胸骨・肺葉・心膜及び横隔膜の高度癒着に対して, 左右胸腔鏡観察下に, 吊り上げ器による
ギャッジアップを行い剥離. 第3, 5肋間に計2本の Chest-wayを挿入した.  
【症例3】12歳男児. 乳児期より喉頭軟化症による陥没呼吸あり漏斗胸を合併. 心房中隔欠損症に対して4歳時に
胸骨正中切開で自己心膜パッチ閉鎖術実施. Gore-Texシートにより心膜閉鎖. 徐々に胸骨陥凹が目立ち, 造影
CTで Haller CT index＝4.6. 整容性改善の為, Nuss手術実施. 心嚢と胸骨は広範に癒着し, 左右胸腔鏡観察下
に, Chest-wayを1本挿入した.  
【考察】3例とも合併症なく手術を実施できた. 想定された強固な癒着に対して, 造影 CTを参考に小児外科・心
臓外科・麻酔科・小児科を含めたチーム医療での綿密な手術計画が重要と考えた.
 
 

完全型房室中隔欠損に対する modified one-patch methodの中期
遠隔成績

○谷本 和紀1, 西垣 恭一1, 鍵崎 康治1, 小澤 秀登1, 村上 洋介2, 江原 英治2, 藤野 光洋2, 中村 香絵2, 鈴木 嗣
敏3, 吉田 葉子3 （1.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児心臓血管外科, 2.大阪市立総合医療セン
ター 小児医療センター 小児循環器内科, 3.大阪市立総合医療センター 小児医療センター 小児不整脈科）
Keywords: AVSD, 房室中隔欠損, modified one-patch
 
背景:完全型房室中隔欠損(cAVSD)に対する心内修復術において、 modified one-patch methodにより手技を簡素
化できる症例がある。しかし本術式の術後の中長期遠隔期成績についての報告は少ない。当院では、良好な共通
房室弁機能を持つ、 VSDの浅い症例に対して modified one-patch methodにて心内修復を行っている。目的:当院
における modified one-patch methodの中長期遠隔期成績を検討すること。対象・方法:対象は2000年1月から
2019年12月の間に当院で cAVSDに対して modified one-patch methodによる心内修復術を施行した24例。後方視
的に検討した。男女比=11:13、21 trisomyは15例、手術時月齢は平均11.8±15.0か月、体重は6.5±3.8kgで
あった。経過観察期間は平均8年9か月、最長19年9か月であった。結果:VSDの深さは平均4.8±2.7mm。大動脈遮断
時間、体外循環時間は59±22分、96±31分であった。術後早期に1例が PH crisisにより死亡。術前 Qp/Qs 4.3,
mPAP 50mmHg, PVR 6.4U/m 2と強い肺高血圧があった症例であった。その他遠隔期までの死亡症例なし。術後2例で
重度左側房室弁逆流を認めた。1例は後乳頭筋低形成で弁の coaptationが不良であり、術後6か月で左側房室弁形
成を施行したが効果が乏しく術後7か月で機械弁置換術を施行した。1例は共通前尖が逸脱しており、術後21日で
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左側房室弁形成を施行するも弁機能不全による心不全が進行し術後6か月で機械弁置換術を施行した。また
1例、大動脈弁下狭窄が進行し、術後6年で左室流出路の肥厚組織による大動脈弁下狭窄に対して解除術を施行し
た。その他20例では、中等度の左側房室弁逆流を認めたのは2例のみであり、遠隔期までの進行性の弁機能不全は
認めなかった。結論:VSDの比較的浅い cAVSDでは、 modified one-patch methodによる心内修復術は房室弁の機
能を維持しながら手術手技を簡素化できるが、弁機能評価により術式の変更を考慮すべき症例も存在すると考え
られた。
 
 

膜様部 VSD閉鎖術後に生じた巨大心室中隔内血腫の1乳児例
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 松岡 良平2, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋
彦1, 塩瀬 明3 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）
Keywords: 先天性心疾患, 心室中隔内血腫, VSD
 
【背景】先天性心疾患手術における心室中隔内血腫(IVSH)は非常に稀な合併症であり、多くが膜様部 VSD閉鎖術
後に起こるとされているが、その治療方針は定まっていない。【症例】5ヶ月, 4.7 kgの女児。心エコーでは
perimembranous trabecularに10mm大の大きな VSDを認め、心臓カテーテル検査では Qp/Qs 3.07, Rp 3.75,
Pp/Ps 0.90と高肺血流による重症肺高血圧症を認めた。酸素負荷への反応は良好であり一期的根治術の方針とし
た。手術では VSDは型通り GORE-TEX patchを用いて patch閉鎖を行なった。 ICU帰室後より頻回の心室期外収縮
(PVC)を認めたため心エコーを施行したところ、心室中隔の VSD patch閉鎖部下縁から心尖部方向にかけて約
30mm×20mm大の左室側に突出する大きな血腫を認めた。 PVCはオノアクトで改善し、その他の不整脈は出現しな
かった。左室流出路狭窄(LVOTS)もなく血行動態は安定していたため、保存的に経過を見る方針とした。その後も
血腫の形態・大きさの変化がないか頻回に心エコーでフォローを行った。血腫は術後数日後より縮小傾向とな
り、術後3週間で心エコー上はほぼ消失し、 IVSHによる重篤な合併症なく退院となった。【考察】 IVSHは血腫の
局在や大きさによっては様々な不整脈(AVB, VT, JETなど)や LVOTSを引き起こし、循環破綻を来す場合もあ
る。血行動態が不安定な場合、外科的に血腫ドレナージを行ったという報告もある。 IVSHの原因として文献的に
は、 septal perforating artery(SPA)の術中損傷の可能性が示唆されている。自験例では術直後の心電図で、前
胸部誘導で ST上昇を認めており冠動脈が関連していた可能性はある。幸い血腫は術後数日から縮小傾向とな
り、報告されているような循環破綻は来すことなく経過できた。【結語】非常に稀な IVSHの合併症例を経験した
が、慎重な管理を行うことで良好な経過を示した。
 
 

小児における安全な大腿動脈穿刺部位の検討
○高橋 努, 水野 風音 （済生会宇都宮病院 小児科）
Keywords: 大腿動脈穿刺, 動静脈瘻, 仮性動脈瘤
 
【背景】心臓カテーテル検査において大腿動脈穿刺は必須の手技であるが、動静脈瘻や仮性動脈瘤は穿刺に伴う
重要な合併症である。大腿深動脈(DFA)の分岐部や動静脈が重なる部位を避け、鼠径靭帯より遠位部で穿刺するこ
とが大切で、成人では大腿骨頭の下1/3～1/4が安全な穿刺部位であり、鼠径靭帯から1～2cm下も基準となる。小
児は成長に伴い血管の走行と大腿骨頭の位置関係が変化している可能性があり、同じ基準でよいだろうか。【目
的】小児における安全な大腿動脈の穿刺部位を確認する。【対象】腹部造影 CTを行った1～12歳の小児32.名（男
性20名）の左右64本の大腿動脈【方法】 Ziostation2を用いて解析した。(1)DFA分岐部(DFA点)と大腿骨頭の位置
関係を計測。(2)大腿静脈が大腿動脈の背側に回り込む部位(FV点)と大腿骨頭の位置関係を計測。(3)鼠径靭帯中
点から DFA点及び FV点までの距離を計測。(4)鼠径溝（皮膚の皺）中点から DFA点及び FV点までの距離を計
測。【結果】計測値に男女差、左右差はなかった。(1)DFA点は大腿骨頭の上2/3に9本(14.1%)、下1/3に18本
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(28.1%)、大腿骨頭以下に37本(57.8%)。1歳以下でばらつきが大きかった。(2)FV点は大腿骨頭の上2/3に3本
(4.7%)、下1/3に18本(28.1%)、大腿骨頭以下に43本(67.2%)。1歳以下でばらつきが大きかった。(3)鼠径靭帯中点
から DFA点までの距離は10mm未満1本(1.6%)、10～20mmが9本(14%)。 FV点までの距離は10mm未満1本
(1.6%)、10～20mmが3本(4.7%)。(4)鼠径溝中点から DFA点までの距離は20mm未満34本(53.1%)。 FV点までの距離
は20mm未満26本(40.6%)、鼠径溝より上の例もあった。【考察】大腿骨頭の下1/3での穿刺は比較的安全である
が、約30％の患者に DFA点や FV点が含まれる。一方で鼠径靭帯から20mm以内に DFA点は15.6％、 FV点は6.3%の
みである。小児においては大腿骨頭よりも鼠径靭帯の方がより良い指標である。鼠径溝は体型によりずれるため
普遍的な基準にはならない。
 
 

リンパ管造影/胸管破砕術にて治療し得た房室中隔欠損術後の遷延
性乳糜胸の一例

○石川 悟1, 山本 真由2, 蘆田 浩一3, 古河 賢太郎1, 森 琢磨1, 飯島 正紀1, 安藤 達也1, 藤原 優子4 （1.東京慈
恵会医科大学 小児科学講座, 2.帝京大学 放射線科, 3.東京慈恵会医科大学 放射線科学講座, 4.町田市民病院
小児科）
Keywords: 乳糜胸, リンパ管造影, 先天性心疾患術後
 
【背景】先天性心疾患術後に合併した乳糜胸に対して、脂質制限、絶飲食をはじめとする内科的治療が第一選択
として行われることが多いが、治療に難渋する症例も経験する。近年、内科治療抵抗性の乳糜胸に対しリンパ管
造影/胸管破砕術の有効報告が散見される。内科的治療抵抗性乳糜胸に対しリンパ管造影/胸管破砕術にて軽快し
た症例を経験した。【症例】21trisomy、完全房室中隔欠損の9ヶ月男児。7ヶ月時に心内修復術を施行した。術後
経過は良好であり、内服加療のみで経過観察中であった。肺炎を契機に心不全が増悪、両側乳糜胸が出現し、中
鎖脂肪酸ミルク、オクトレオチド、プレドニゾロンによる治療を開始するも改善が得られず、絶飲食、中心静脈
栄養も併用した。しかし、乳糜胸に対して治療を開始し１ヶ月を経過するも十分な治療効果が得られず、リンパ
管シンチグラフィを施行したところ pulmonary lymphatic perfusion syndrome（ PLPS）及び乳糜胸が疑われた
ためリンパ管造影/胸管破砕術の適応と判断、施行した。術後1日目より乳糜胸は減少し、同日ドレーンを抜
去。術後6日目より中鎖脂肪酸ミルク、術後10日目より一般乳を開始した。その後も乳糜胸の再燃やその他明らか
な合併症なく経過した。【考察】乳糜胸の治療は長期間の絶飲食を必要とすることが多く、結果的に先天性心疾
患術後患者の栄養不良、体重増加不良を来すことになる。リンパ管造影/胸管破砕術は、内科的治療に難渋する症
例に対し、早期に治療効果が得られる可能性があり、術後患者におけるメリットも大きい。またリンパ管に対す
る治療戦略を考える上で、事前の病態把握は重要である。今後症例が蓄積されることで、より適切な治療方法や
介入時期が明らかになると思われる。【結語】内科的治療に難渋した乳糜胸に対して、リンパ管造影/胸管破砕術
を行い速やかに治療効果が得られた一例を経験した。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）51（ P51） 
術後遠隔期・合併症・発達8
指定討論者:寺田 一也（四国こどもとおとなの医療センター 小児循環器内科）
 

 
Aortopathyをきたす先天性心疾患群での上行大動脈の長軸方向への伸展性の検
討 
○林 勇佑1, 新居 正基1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 金 成海1, 満下 紀恵1, 田中 靖彦1, 猪
飼 秋夫2, 坂本 喜三郎2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
modified Blalock-Taussig shunt感染性閉塞症例の臨床像 
○山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 郷 清貴, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田
和志 （あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科） 
両側肺動脈絞扼術後、遠隔期肺動脈狭窄病変の残存の検討 
○福嶋 遥佑1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 栄徳 隆裕1, 重光 祐輔1, 平井 健太1, 笠原
真悟2, 小谷 恭弘2, 黒子 洋介2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 小児医科学,
2.岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科, 3.岡山大学大学院医歯薬学総合研究科麻酔・蘇
生学講座） 
成人先天性心疾患術後患者における慢性腎臓病の評価 
○岡 秀治, 梶濱 あや, 中右 弘一, 東 寛 （旭川医科大学 小児科） 
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Aortopathyをきたす先天性心疾患群での上行大動脈の長軸方向へ
の伸展性の検討

○林 勇佑1, 新居 正基1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 金 成海1, 満下 紀恵1, 田中 靖彦1, 猪飼 秋夫2,
坂本 喜三郎2 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: Aortopathy, 左心低形成症候群, ファロー四徴症
 
【背景】ファロー四徴症、左心低形成症候群、また二尖大動脈弁患者においては、遠隔期に上行大動脈基部が拡
大してくる症例があることは知られている。これは上行大動脈の弾性が低下する aortopathyが病態と考えられて
いる。左心低形成症候群においては、上行大動脈径の拡大だけでなく、大動脈弓の成長障害による大動脈弓下ス
ペース縮小に伴った肺動脈狭窄も重要な問題点である。上行大動脈径の拡大に関する研究は散見するが、
aortopahtyによる長軸方向の成長障害に関する報告は少ない。【目的】上行大動脈の弾性が上行大動脈横径およ
び長軸方向の成長にどのように影響するかを検討する。【方法】2008年以降に当科で心臓カテーテル検査を複数
回行った症例を研究の対象とした。左心低形成症候群（ H群）（21症例、年齢0～13歳、カテーテル件数
81回）、ファロー四徴症（ T群）（18症例、年齢0～20歳、カテーテル件数46回）。コントロール群として川崎病
（ C群）（20症例、年齢0～18歳、カテーテル件数53回）。計測項目：1)大動脈造影における大動脈弁輪～大動脈
弓頂部までの長軸長（身長で補正）、2)左室駆出期における上行大動脈最大径、3)大動脈最大径・最小径および
収縮期・拡張期圧から求めた AO distensibility。【結果】3群において長軸長/身長比は年齢とともに低下し
た。 H群では T群・ C群に比して低下の度合いが高度であった。 AO distensibilityは H群＜ T群＜ C群の順で
有意に低値だった（ p＜0.0001）。しかし、 AO distensibilityと大動脈長軸長との間に有意な関連は認めな
かった。【結論】左心低形成症候群では AO distensibilityがファロー四徴症よりも低下していることが示され
たが、これは長軸方向の成長との関連は示されなかった。左心低形成症候群においては Norwood手術による上行
大動脈の縫合ラインやパッチなどによる2次的な要因が長軸方向の成長障害の主因と考えられ、弾性低下との直接
の関連は認められなかった。
 
 

modified Blalock-Taussig shunt感染性閉塞症例の臨床像
○山田 佑也, 鈴木 孝典, 伊藤 諒一, 森本 美仁, 郷 清貴, 鬼頭 真知子, 森鼻 栄治, 河井 悟, 安田 和志 （あ
いち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科）
Keywords: modified Blalock-Taussig shunt, infectious obstruction, pseudoaneurysm
 
【背景・目的】 modified Blalock-Taussig shunt(mBTS)閉塞の原因のひとつに感染が挙げられるが、その頻度は
低く症例報告の数も少ない。今回、自験5例の経過から臨床像の把握および治療方法に関する検討を行った。【結
果】基礎心疾患は Fallot四徴症3例、心室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖症1例、三尖弁閉鎖症(1b)1例。 mBTS施
行年齢は日齢17から1歳8か月で、術後1か月から8か月で mBTS閉塞が判明した。2症例で mBTSの動脈側吻合部周囲
に仮性瘤を形成した。閉塞判明時点で感染の関与が想定できた症例は2例で、残り3例のうち1例は術中所見か
ら、もう2例はカテーテル時の所見およびその後の培養結果から感染の関与が判明した。起因菌は MRCNS 3例、
Serratia 1例、 Salmonella 1例であった。肺血流維持のための対応として、2例でカテーテル治療を行い1例は
mBTS再開通、1例は無効で低酸素血症が持続したため体外循環を導入した上で右室流出路形成術及び shunt
graft除去を施行した。2例で original BTSを施行し、その後 shunt graft除去と仮性瘤切除を行った。残り1例
は術中に mBTS感染が判明したが、順行性血流のみで肺血流が維持できたため shunt graft除去のみで手術を終了
した。いずれも感染性心内膜炎に準じた抗菌薬治療を行い、その後感染が問題になった症例はなかった。【考
察】感染性 mBTS閉塞例では、閉塞判明時点で感染関与の想定が困難な症例もあり注意を要する。形態的には
mBTS吻合部付近の仮性瘤を伴う症例もある。治療は肺血流を維持し、かつ感染巣を除去した上での人工物を使用
しない外科的介入を行う必要がある。基礎心疾患や児の月齢を考慮し、個別の症例で最適な治療方針を決定する
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必要がある。
 
 

両側肺動脈絞扼術後、遠隔期肺動脈狭窄病変の残存の検討
○福嶋 遥佑1, 大月 審一1, 馬場 健児1, 近藤 麻衣子1, 栄徳 隆裕1, 重光 祐輔1, 平井 健太1, 笠原 真悟2, 小谷
恭弘2, 黒子 洋介2, 岩崎 達雄3 （1.岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 小児医科学, 2.岡山大学大学院医歯薬学
総合研究科 心臓血管外科, 3.岡山大学大学院医歯薬学総合研究科麻酔・蘇生学講座）
Keywords: 肺動脈絞扼術, 肺動脈狭窄, 先天性心疾患
 
【背景】 high flow疾患では肺動脈絞扼術を先行する場合があるが、遠隔期に肺動脈狭窄(PS)が残存する症例が
ある。【目的・方法】2010年から2019年までに当院で両側肺動脈絞扼術を施行した症例について診療録をもとに
後方視的に検討した。2心室修復症例(2VR)ではカテーテルで圧格差30mmHg以上を PS残存とし、30mmHg未満の圧格
差、カテーテル不要と判断した症例については PS非残存とした。単心室修復症例(SVR)では BDG後カテーテル時
に3mmHg以上の圧格差を認めものを PS残存とした。【結果】2VR症例は26例で疾患の内訳は PTA;10, IAA/VSD;7,
HLHS variant;4, CoA/VSD;3, DORV;1, TGA;1。 PS残存は8例（31%）、 Bil.PABは PS残存群; 生後 median10日、
PS非残存; median13.5日と有意差は認めなかったが、 Bil. PABから次期手術（根治手術や PAB adjustment）ま
での期間はそれぞれ median460日 median72日と有意差を認めた。また遠隔期カテーテル治療で PSの解除ができ
なかった症例4/5例(80%)だった。一方 SVR症例は29例で内訳は HLHS;22, DORV;3, DILV;1, l-TGA /hypoRV;1。
PS残存は9例(31%)で、 Bil.PABは PS残存群生後 median5日、 PS非残存群 median4日で有意差は認めず、 Bil.
PABから次期手術までの期間はそれぞれ median72日 median59.5日と有意差を認めなかった。遠隔期カテーテル治
療で PSの解除ができなかった症例3/8例(38%)だった。【考察】 SVR症例では Bil.PAB後比較的早期に絞扼解除さ
れるため遠隔期の肺動脈狭窄と解除術までの期間の影響が少ない一方で、2VRの Rastelli型手術を控えた症例で
は体重増加を待つなど絞扼解除までに期間を要し、遠隔期肺動脈狭窄を呈する症例を一定数認めた。 PS残存群は
遠隔期カテーテル治療は限定的で、遠隔期 PSの観点では、体重増加を待って大口径の conduitを使用するよりも
早期に小口径の conduitを使用し心内修復術を行う、根治手術前にカテーテル治療で PABの adjustmentを行うな
どで軽減できる可能がある。
 
 

成人先天性心疾患術後患者における慢性腎臓病の評価
○岡 秀治, 梶濱 あや, 中右 弘一, 東 寛 （旭川医科大学 小児科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 慢性腎臓病, 推定糸球体濾過量
 
【背景】慢性腎臓病は心血管病のリスクを増加させる疾患の一つである。先天性心疾患術後に成人を迎えた症例
の多くは、二心室修復術後であっても様々な心合併症を抱えている。そのため、慢性腎臓病を合併している場合
は、さらに心血管病のリスクが増大すると考えられる。【目的】成人先天性心疾患術後患者において、慢性腎臓
病の合併がどの程度存在するのかを評価すること。【方法】2015年1月から2019年12月に当院に検査入院した先天
性心疾患術後患者143名のうち、18歳以上で最終手術から5年以上を経過した二心室修復症例 21名を対象にし
た。血清クレアチニン値またはシスタチン Cから推定糸球体濾過量を求め、蛋白尿の存在から慢性腎臓病の重症
度(グレード G1-G5)を評価した。【結果・考察】年齢の中央値は20歳(18-33歳)で、術後年数は平均19年、
ACEi/ARBを内服している症例は4名であった。慢性腎臓病の重症度は G1-A1が16名、 G1-A2が1名(5%)、 G2-A1が
4名(19%)であり、 G3以上の症例は認めなかった。 G1-A2と G2の症例5例において、4例で中心静脈圧が10mmHg以
上であり、5例とも心係数は3L/min/m2未満であった。 G2の症例は全例に高尿酸血症を認め、そのうち2例は尿酸
低下薬を内服していた。また、 G2の症例は経年的に推定糸球体濾過量の低下、中心静脈圧の上昇及び心係数の低
下を伴っている傾向があり、静脈うっ滞と低心拍出量が推定糸球体濾過量に影響している可能性が考えられ
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た。【結論】当院での成人先天性心疾患術後患者では、慢性腎臓病はグレード G1-A2が5%、 G2が19%存在し、
G3以上の症例は認めなかった。グレード G2の症例は高尿酸血症を合併している症例が多かった。推定糸球体濾過
量は経年的に悪化している症例が多く、慢性腎臓病の進行予防のためにも早期からの管理が必要であると考え
る。
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デジタルオーラル | 術後遠隔期・合併症・発達

デジタルオーラル（ II）52（ P52） 
術後遠隔期・合併症・発達9
指定討論者:富松 宏文（とみまつ小児科循環器クリニック）
 

 
当院での DKS吻合・ Norwood型吻合術後の大動脈形態に関する検討 
○吉田 賢司1, 星野 健司1, 西岡 真樹子1, 鈴木 詩央1, 百木 恒太1, 太田 健1, 河内 貞貴1, 小川 潔1

, 村山 史朗2, 黄 義浩2, 野村 耕司2 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療
センター 心臓血管外科） 
完全大血管転位に対する大血管スイッチ術後の新大動脈基部拡張と体型の関係 
○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 松田 健作2, 藤本
智子2, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
大血管転位根治術遠隔期に肺高血圧を認めた2例 
○福村 史哲1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1, 松田 浩一1, 久米 英太朗1, 武野 亨1, 赤木
健太郎1, 平田 拓也1, 池田 義2, 滝田 順子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科, 2.京都大学医学
部附属病院 心臓血管外科） 
小児期機械弁の成長に伴う狭窄・再置換時期は予測可能か？ 
○大森 紹玄, 蔵本 怜, 奥主 健太郎, 石井 徹子, 東 浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病
院 循環器内科） 
心内修復術後の Down症候群における遠隔期再介入についての検討 
○河井 容子1, 遠藤 康裕1, 竹下 直樹1, 井上 聡1, 森下 祐馬1, 梶山 葉1, 中川 由美1, 池田 和幸1,
山岸 正明2 （1.京都府立医科大学附属病院 小児科, 2.京都府立医科大学附属病院 小児心臓血管外
科） 
小児先天性心疾患手術後に ICU-AWを発症した患者における ADL回復の特徴 
○熊丸 めぐみ1, 下山 伸哉2, 池田 健太郎2, 田中 健佑2, 浅見 雄司2, 新井 修平2, 岡 徳彦3, 小林
富男2 （1.群馬県立小児医療センター リハビリテーション課, 2.群馬県立小児医療センター 循環器
科, 3.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科） 



[P52-1]

[P52-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

当院での DKS吻合・ Norwood型吻合術後の大動脈形態に関する検
討

○吉田 賢司1, 星野 健司1, 西岡 真樹子1, 鈴木 詩央1, 百木 恒太1, 太田 健1, 河内 貞貴1, 小川 潔1, 村山 史朗
2, 黄 義浩2, 野村 耕司2 （1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 心臓血管外
科）
Keywords: Damus-Kaye-Stansel, Norwood, 大動脈狭窄
 
【目的】当院では2017年の新病院移転後、胎児診断例の増加や母体搬送など周産期医療体制の強化により、単心
室循環をはじめとした複合心奇形を有する患者数が飛躍的に増加している。これに伴い、体循環流出路狭窄の懸
念がある場合の Damus-Kaye-Stansel(DKS)吻合や左心低形成症候群類縁疾患に対する Norwood型吻合による大動
脈形成例が増加してきた。今回大動脈再建を行った中で、術後大動脈狭窄をきたした症例の形態的特徴に関して
検討した。 
【方法】2017年1月から2019年12月までに当院で DKS吻合・ Norwood型吻合術を施行した18例のうち、術後造影
CTによる形態的評価および心臓カテーテル検査による血行動態評価をほぼ同時期に行っていた12例に関して、後
方視的に検討した(うち左心低形成症候群類縁疾患に対する Norwood型手術7例)。手術時の平均年齢は3か月(1か
月-1歳2か月)、平均体重は4.4kg(3.0-9.9kg)であった。 
【結果】術後の心臓カテーテル検査において狭窄部前後で40mmHg以上の著明な大動脈内圧較差を認めたのは12例
中2例で、いずれも DKS吻合(double-barrel DKS)を行った症例であった。同時期の造影 CT(3D)で計測すると形態
的には STJから吻合部までの距離が有意に短く、再建した大動脈と transverse archとの角度が急であるという
特徴があった。いずれも心機能低下・房室弁逆流悪化に基づく心不全症状を呈しており、外科的介入ののち狭窄
は解除された。 
【結論】 DKS吻合術後に外科的介入を要する大動脈狭窄を呈した症例が存在した。吻合部までの距離が短いなど
術中所見に懸念があれば早期に形態評価・血行動態評価を行うべきである。
 
 

完全大血管転位に対する大血管スイッチ術後の新大動脈基部拡張
と体型の関係

○宗内 淳1, 渡辺 まみ江1, 杉谷 雄一郎1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 江崎 大起1, 松田 健作2, 藤本 智子2, 落合
由恵2 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: Jatene手術, 大動脈基部置換, 成人先天性心疾患
 
【背景と目的】完全大血管転位症に対する大血管スイッチ術（ ASO）後患者の約半数で遠隔期に新大動脈基部拡
張が観察され、外科的再介入が必要となる場合もある。性別（男）、二期的修復、心室中隔欠損症合併がそのリ
スクと報告されている。一方、肥満は心血管イベントのリスク因子であることは周知であるため、成人期に
至った ASO後患者における新大動脈基部拡張と体型の関係を明らかにする。 
【方法】 ASO後遠隔期48人（15歳以上）において心エコー図検査により新大動脈弁輪径、バルサルバ洞径、上行
大動脈径を測定し、肥満度指数（ BMI）と比較検討した。 
【結果】 ASO時年齢20（15-55）日、体重3.1（2.8-3.9） kgで、心室中隔欠損症合併11例、二期的修復3例で
あった。 1例を除き Lecompte法であった。検査時年齢19（17-27）歳、体重57（49-69） kg、身長167（159-
171） cm、 BMI 20.9（18.4-24.3）、収縮期および拡張期血圧は120（112-127） mmHgおよび67（63-73） mmHgで
あった。心エコー図検査結果は新大動脈弁輪径：22.2（20.2-23.9） mm（ Z値：1.17 [0.36-2.17]）、バルサル
バ洞径：34.6（32.0-40.1） mm（ Z値：3.52 [2.33-4.61]）、上行大動脈径：20.7（19.5－22.8）（ Z値：-0.75
[-1.60－0.07]）であった。中等度以上大動脈弁逆流を3例に認めた。バルサルバ洞 Z値＞2.0が77％に認められた
のに対し上行大動脈径 Z値＞2.0は6％でありバルサルバ洞のみが拡張する特徴があった。バルサルバ洞径＞
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70mmに対して大動脈基部置換を行った大血管スイッチ術後患者1例（ BMI=29.2）を経験した。バルサルバ洞径は
BMI（ r=0.40）に有意な相関があったが、年齢、収縮期および拡張期血圧とは相関がなかった。 
【結論】肥満による循環血液量増加と Lecompte法による左右肺動脈分岐部による上行大動脈絞扼がバルサルバ洞
拡大を進行させるのではないかと推察した。 ASO後患者に対する青年期からの生活指導・肥満予防対策は重要で
ある。
 
 

大血管転位根治術遠隔期に肺高血圧を認めた2例
○福村 史哲1, 馬場 志郎1, 井出 雄二郎2, 吉永 大介1, 松田 浩一1, 久米 英太朗1, 武野 亨1, 赤木 健太郎1, 平
田 拓也1, 池田 義2, 滝田 順子1 （1.京都大学医学部附属病院 小児科, 2.京都大学医学部附属病院 心臓血管外
科）
Keywords: 大血管転位, 肺高血圧, Jatene術
 
大血管転位（ TGA）の Mustardまたは Senning術後の肺高血圧（ PH）症例の報告は散見されるものの、生後早期
に施行した大血管転位根治術（大血管スイッチ術含めた心内修復術： ASO）後の PH合併は稀である。今回、
ASO術後遠隔期に PHを認めた症例を経験したので以下提示する。 症例１は TGA II型6歳男児。日齢8日目に
ASOを施行した。術後1年のカテーテル検査は平均肺動脈圧（ mean PAp） 15mmHg、肺血管抵抗（ Rp） 1.54U
.m2で、その他検査所見含めて異常なかった。術後6年の就学前のカテーテル検査で mean PAp 48mmHg、 Rp
8.15U・ m2であり、アンブリセンタンとタダラフィルを開始した。肺高血圧治療薬開始1年後に mean PAp
23mmHg、 Rp 2.89U・ m2となり肺高血圧治療薬の反応は良好であった。症例２は TGA I型 12歳女児。日齢6日目
に ASOを施行した。 ASO術後6年のカテーテル検査では mean PAp 18mmHg、 Rp 1.85U .m2であったが、術後12年
の心臓カテーテル検査で mean PAp 20mmHg、 Rp 1.35U・ m2であった。軽度の PHを認めるものの肺血管抵抗は低
く現在無投薬経過観察中である。 TGAに対する ASO術後は冠動脈や半月弁逆流、吻合部狭窄、左右末梢性肺動脈
狭窄が合併症の主となるが、遠隔期 PHの出現についても注意深いフォローが必要と考えられた。これら考察を過
去文献や病理所見含めて報告する。
 
 

小児期機械弁の成長に伴う狭窄・再置換時期は予測可能か？
○大森 紹玄, 蔵本 怜, 奥主 健太郎, 石井 徹子, 東 浩二, 中島 弘道, 青墳 裕之 （千葉県こども病院 循環器
内科）
Keywords: 機械弁, 再置換, 成長
 
【背景・目的】小児の機械弁置換術後には, 成長に伴う狭窄により再置換がしばしば必要となる. その時期を体
格と弁サイズから予測できる定量的指標があれば, 成人期までの治療戦略を練る上で有用である.【方法】1993-
2019年に当院で大動脈弁・房室弁を機械弁置換した小児例において, 体格, 弁サイズ, 成長に伴う再置換の有無
を後方視的に検討した. 弁サイズの指標として実質開口面積(cm^2)/体表面積(m^2)指数(GOA/BSA)を使用し
た.【結果】(1)機械大動脈弁:13例, うち6例は単心室循環. 1例に16mm弁, 3例に17mm弁, 他は19-23mm弁が使用さ
れ, フォローアップ期間は中央値4.9年(1.1-20)だった. 成長に伴う再置換はなく, 5歳時に置換された17mm弁で
16歳に達した右室性単心室症の例もあった. (2)機械房室弁(単心室):16例. 1例に使用された17mm弁が最小であ
り, 他は21mm以上の弁が使用された. 中央値4.8年(0.2-21)のフォローアップ期間中に成長に伴う再置換はな
かった. (3)機械房室弁(二心室):24例. フォローアップ期間の中央値は5.7年(0.2-24). 16mm弁の6例中2例,
17mm弁の6例中2例の計4例が各1回ずつ再置換を要した. 16-17mm弁の初回置換時年齢は中央値0.7(0.2-4), 再置換
となった4例の再置換時年齢は中央値8(5-11)だった. 再置換直前(またはフォローアップ終了時)の GOA/BSAは再
置換に至った4例で他より小さい傾向がみられたが差は有意ではなく(1.9±0.3 vs 2.8±1.0, p=0.10), GOA/BSA最
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適カットオフ値は2.23(感度100% 特異度71%)だった. 置換直後から再置換直前(またはフォローアップ終了時)ま
での BSA倍率は再置換例で有意に大きく(2.3±0.7 vs 1.5±0.6, p=0.03), BSA倍率の最適カットオフ値は1.73(感
度100% 特異度68%)だった.【結語】二心室循環における機械房室弁は16-17mm弁では小学生ころに再置換を要する
可能性が相応にある. 将来の狭窄・再置換時期の予測には GOA/BSAや BSA倍率が有用かもしれない.
 
 

心内修復術後の Down症候群における遠隔期再介入についての検討
○河井 容子1, 遠藤 康裕1, 竹下 直樹1, 井上 聡1, 森下 祐馬1, 梶山 葉1, 中川 由美1, 池田 和幸1, 山岸 正明2

（1.京都府立医科大学附属病院 小児科, 2.京都府立医科大学附属病院 小児心臓血管外科）
Keywords: Down症候群, 遠隔期, 再手術
 
[背景]Down症候群(DS)は先天性心疾患(CHD)を合併する染色体異常の中では最も多く、また心疾患治療成績の向上
に伴う生命予後の改善により、遠隔期管理を行う症例は今後も増加することが予想される。その中で、単純短絡
疾患ではない CHDの修復術後症例に対して遠隔期に遺残病変や続発症に対する再介入が必要となる症例も見受け
られるが、治療適応判断について苦慮する例も見られる。それらの症例につき、当院での経験および文献的考察
を踏まえて報告する。[対象・方法] 当院および関連施設で外来経過観察中の心室中隔欠損、心房中隔欠損、動脈
管開存を除いた心内修復術後で12歳以上の DS症例につき、残存病変の有無、循環器的な投薬の有無、再手術の有
無等を検討した。[結果] 症例は18例(男性７例)で年齢中央値14歳。 原疾患は房室中隔欠損(AVSD)12例、大動脈
縮索複合(CoA complex)２例、ファロー四徴症(TOF)２例、その他が２例。有意な病変は大動脈狭窄・閉鎖不全
(ASR)1例、房室ブロック(AVB)1例、大動脈閉鎖不全(AR) 1例、僧帽弁閉鎖不全(MR)２例で有意な肺高血圧例はな
かった。 投薬は6例で内訳は ACE阻害剤、利尿剤、β遮断薬。再介入は AVSD術後の大動脈弁下狭窄解除１例、
AVSD術後 MRに対する僧帽弁形成術が１例。 ASR症例は高度 ASのため大動脈弁置換術も検討されたが、術後抗凝
固療法に伴うリスク等を考慮し実施には至っていない。弁置換術、ペースメーカー植込み術、カテーテルイン
ターベンションの実施はなかった。[考察とまとめ] 単純短絡疾患ではない CHD修復術後の DS症例の大部分は有
意な遺残病変なく良好な経過を示した。一方で大動脈弁、僧帽弁の遺残病変を認める例が散見されたが弁置換術
実施例はなかった。 DS症例では臨床症状の把握が困難であることや長期的な投薬コンプライアンスに対する懸念
が治療方針決定に一定の影響を与える可能性がある。
 
 

小児先天性心疾患手術後に ICU-AWを発症した患者における ADL回
復の特徴

○熊丸 めぐみ1, 下山 伸哉2, 池田 健太郎2, 田中 健佑2, 浅見 雄司2, 新井 修平2, 岡 徳彦3, 小林 富男2 （1.群
馬県立小児医療センター リハビリテーション課, 2.群馬県立小児医療センター 循環器科, 3.群馬県立小児医療
センター 心臓血管外科）
Keywords: ICU-AW, 先天性心疾患, ADL
 
【背景】筋力低下を主体とした機能障害である ICU-AW（ Intensive Care Unit Acquired Weakness）は、発症後
の身体機能回復までに数週間から重症例では年単位といわれているが、小児における回復過程は不明な点が多
い。【目的】 ICU-AWを発症した小児先天性心疾患手術後患者の ADL回復までの特徴を調査すること。【対象と方
法】先天性心疾患手術後に ICU-AWを発症した患者73例（平均年齢14.0ヵ月）。診療録より、患者情報、手術状
況、手術後経過、リハビリテーション経過などを後方視的に調査した。なお、 ICU-AWの判定には Medical
Research Council（ MRC）スコアを用いた。また、中枢神経障害を有するもの、新生児症例、 ADL追跡不能例は
除外した。【結果】手術前の ADLに回復するまでの日数は、中央値で60（ IQR:30.5-98）日。手術後1か月以内に
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ADLが回復した症例は全体の26.0％、2か月以内53.4％、3か月以内69.9％で、9.6％は4か月以上の時間を要した。
ADL回復までの日数と手術時間（中央値343[264.5-447.5]分）、挿管期間（中央値6[3-13]日）、筋弛緩薬投与期
間（中央値4[2-7]日）、 PICU滞在日数（中央値14[9-27]日）、在院日数（中央値40[25-58]日）にはそれぞれ中
等度の正の相関関係を、覚醒時 MRCスコア（中央値38[25.5-46]点）とは中等度の負の相関関係を認めた（ｐ＜
0.01）。【考察】 ICU-AW発症後の予後については、重症疾患多発ミオパチー（ CIM）と重症疾患多発ニューロパ
チー（ CIP）では異なることが報告されているが、 ICU内における電気生理学的検査は現実的ではない。今
回、手術時間や挿管期間、筋弛緩薬投与期間が長い症例ほど、また覚醒時の MRCスコアが低い症例ほど ADLの回
復に時間を要していたこともあり、これらが予後予測の判断材料につながる可能性が示唆された。
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デジタルオーラル（ II）53（ P53） 
成人先天性心疾患1
指定討論者:稲井 慶（東京女子医科大学心臓病センター 循環器小児・成人先天性心疾患科）
 

 
成人期再手術のタイミングを症状から考える 
○江見 美杉, 成田 淳, 平野 恭悠, 石井 良, 石田 秀和, 大薗 惠一 （大阪大学大学院医学系研究科
小児科） 
フォンタン術後症例における Thebesian静脈はよく見られ、かつ遠隔期に発達
する 
○田中 敏克, 城戸 佐知子, 堀口 祥, 林 賢, 久保 慎吾, 三木 康暢, 松岡 道生, 亀井 直哉, 小川
禎治, 富永 健太 （兵庫県立こども病院 循環器内科） 
成人先天性心疾患術後残存肺動脈狭窄に対するステント留置 
○葭葉 茂樹, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 小島 拓朗, 住友 直方 （埼玉医科大学国際
医療センター小児心臓科） 
当院小児科および循環器内科でフォロー中の異なる年齢層の成人期
Eisenmenger症候群症例の検討 
○大田 千晴1, 岩澤 伸哉1, 大軒 健彦1, 建部 俊介2, 木村 正人1,3, 六郷 由佳1 （1.東北大学病院 小
児科, 2.東北大学病院 循環器内科, 3.宮城県立こども病院 循環器科） 
ASDに対する治療を断念した79歳女性 
○喜瀬 広亮, 河野 洋介, 須長 祐人, 吉沢 雅史, 戸田 孝子, 犬飼 岳史 （山梨大学 小児科） 
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成人期再手術のタイミングを症状から考える
○江見 美杉, 成田 淳, 平野 恭悠, 石井 良, 石田 秀和, 大薗 惠一 （大阪大学大学院医学系研究科小児科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 手術, 症状
 
＜背景・目的＞先天性心疾患では修復術が完了した症例でも、再手術を要することがある。しかし成人の場
合、社会的立場や自覚症状が乏しいなどの理由が手術時期に影響をすることがある。そこで今回、成人期に再手
術を行った症例を対象として術前後の症状を知ることで手術を行うタイミングを検討することを目的とした。＜
対象・方法＞2018年までに手術を行い、術前と術後1年後の症状が把握できた42例を対象とした。術前の自覚症
状、手術に伴う症状の変化、また症状の改善、悪化をもたらす検査所見について後方視的に検討を行った。＜結
果＞手術内容 PVR28例、 TCPCconversion7例、その他7例。手術時年齢20-55歳(29±7.9歳)。術前自覚症状は28例
で認められうち23例で症状の改善があった。この23例のうち、15例が術前動悸、脈の違和感の症状がありうち
11例は軽減したものの術後同様の症状が残った。1例が術後1年以内に死亡した。以下術別に検討を行った。
PVR28例では自覚症状があった19例のうち14例で症状の改善が認められた。特に PRのために PVRを施行した16例
では自覚症状があった9例のうち8例で症状の改善が認められ、うち2例で症状が消失した。悪化した症例はいな
かった。自覚症状が残った症例群はそれ以外の症例群と比較して術前 RVEDVが有意に大きく、そのカットオフ値
は153ml/m2であった。 TCPCconversionを行った7例のうち術前に症状があった4例は全例で症状の改善が
あった。また術後に症状が悪化した1例では術前心室拡張末期圧が高値を示していた。＜結論＞術前に症状がある
場合、術後改善することが期待されるが、動悸や脈の違和感の症状は消失することは難しい。 PRにより PVRを要
する症例では、術後無症状を目指すため RVEDVが150ml/m2以上に至る前に無症状であっても介入を考慮する必要
があるのかもしれない。
 
 

フォンタン術後症例における Thebesian静脈はよく見られ、かつ
遠隔期に発達する

○田中 敏克, 城戸 佐知子, 堀口 祥, 林 賢, 久保 慎吾, 三木 康暢, 松岡 道生, 亀井 直哉, 小川 禎治, 富永
健太 （兵庫県立こども病院 循環器内科）
Keywords: Fontan, Thebesian静脈, 冠動脈
 
【背景】心房・心室筋を通過し直接心腔内へ還流する冠静脈を Thebesian静脈(ThV)という。血管造影で描出され
る ThVはまれな所見であり、成人においては時に心筋虚血や容量負荷の原因になると報告されている。しか
し、先天性心疾患における ThVに関する報告はきわめて少ない。【目的】フォンタン術後遠隔期における ThVの
頻度・成長による変化などを明らかにすること。【方法】15歳以上でカテーテル検査を施行したフォンタン術後
症例を対象とし、大動脈造影で明らかに描出される ThVの有無を調べた。 ThVを認めた症例について過去の大動
脈造影所見と比較した。運動負荷心電図所見や臨床症状の有無について調べた。純型肺動脈閉鎖は対象から除外
した。【結果】対象となった症例は75例で、有意な ThVを12例(16%)に認めた。右室型単心室が6例でもっとも多
く、左室型単心室(TAを含む)が4例、 unbalanceな2心室症例が2例であった。左室型単心室であっても ThVが還流
する心室はすべて右室であった。過去の検査と比較すると全例で ThVが発達しており、冠動脈の拡張・蛇行を認
めた。6例で運動負荷心電図を施行したが ST変化を認めるのは1例のみで、胸痛の既往がある症例はな
かった。【考察】すべて右室を伴う症例であったことから、長期間右室が体血圧にさらされていることにより発
達する可能性が示唆されたが、右室型単心室でも認めない症例も多く存在すること、過去に施行した機能的修復
術後の修正大血管転位7症例の大動脈造影では1例も認めず、 subaortic RVのみが ThV発達の原因ではないと推察
される。また、1例で心電図上虚血が疑われる所見を認めたが、虚血症状を呈した症例はなく、 ThVが発達してい
ることの臨床的意義は不明である。【結語】フォンタン術後遠隔期における ThVはよく見られる所見であり、ま
た年齢とともに進行する。その臨床的意義は不明であるが、心筋虚血や容量負荷の出現に注意して
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フォローアップすることが必要である。
 
 

成人先天性心疾患術後残存肺動脈狭窄に対するステント留置
○葭葉 茂樹, 小林 俊樹, 多喜 萌, 戸田 紘一, 連 翔太, 小島 拓朗, 住友 直方 （埼玉医科大学国際医療セン
ター小児心臓科）
Keywords: ステント, 成人先天性心疾患, 肺動脈狭窄
 
【背景】不均衡肺循環は換気血流ミスマッチの原因となるため，早期に是正されるべきである．しかし症状が乏
しい成人体格例では治療が遅れがちである.【目的】成人体格となった先天性心疾患術後肺動脈狭窄に対するステ
ント留置治療が妥当かどうかを検討．【対象】2008-2019年に他院から紹介された成人体格先天性心疾患5例
（ファロー四徴症手術後1例，肺動脈閉鎖兼心室中隔欠損主要体肺動脈側副血行路 Rastelli手術後1例，総動脈幹
症 Rastelli手術後1例，修正大血管転位 Senning＋ Nikaidoh＋ Rastelli手術後1例，単心室 Fontan手術後
1例）．年齢 (mean, range) (22, 17-29 歳）．肺動脈狭窄に対する再手術，バルーン拡張術無効3例．手術後
primaryステント留置2例．【ステント留置手技】部位：左肺動脈狭窄3例．ステント種類：バルーンエキスパンダ
ブルステント4例，セルフエキスパンダブルステント1例（ Palmaz 3例， Ominilink 1例， E-Luminexx
1例）．ステント径：（12.4, 10-14 mm）．アプローチは大腿静脈，留置ロングシースは8Fr-11Fr．全例合併症な
く完全に狭窄解除．【結果】・全症例で造影所見，肺血流シンチで血流改善有り．1症例で少量胸水貯留を認めた
が自然に軽快．臨床症状 NYHA2度であった4例は1度に改善．【考察】・大動脈など外部からの干渉による肺動脈
狭窄に対する外科手術は無効．・成人肺動脈狭窄に対するバルーン拡張術は recoilによる再狭窄が必発で効果が
乏しい．・病状により大口径ステントの種類を選択．・乳幼児と違いサイズアップの必要がない成人ではステン
トのサイズ決定が容易．・ NYHA 1-2度で自覚症状に乏しい例では適切な治療のタイミングを決めるため小児科内
科間，施設間での適切なカンファレンス，移行が必要．【結語】片側肺動脈狭窄に対するステント留置によ
り，成人移行例であっても肺血流不均衡を是正できる可能性が高い．外科手術に比べ低侵襲かつ有効な治療であ
り，第一選択と考えて良い．
 
 

当院小児科および循環器内科でフォロー中の異なる年齢層の成人
期 Eisenmenger症候群症例の検討

○大田 千晴1, 岩澤 伸哉1, 大軒 健彦1, 建部 俊介2, 木村 正人1,3, 六郷 由佳1 （1.東北大学病院 小児科, 2.東
北大学病院 循環器内科, 3.宮城県立こども病院 循環器科）
Keywords: Eisenmenger症候群, 肺高血圧, 成人先天性心疾患
 
【背景】 Eisenmenger症候群 (ES)は，主に肺血流増加型の先天性心疾患において，肺動脈に非可逆性の閉塞性病
変が起こり，高度肺高血圧を生じた病態である．成人期に達した症例では，合併症や小児科から成人科への移行
期医療の問題など多くの課題に直面している．【目的】成人期に達した ES症例の現状を明らかにする．【方
法】当院循環器内科または小児科に通院中で，成人先天性心疾患レジストリに登録されている成人患者のうち，
ESと診断された患者の性別，年齢，原疾患， NYHAスコア，平均肺動脈圧 (mPAP)，肺血管抵抗(Rp), 酸素飽和度
(SpO2)，合併症，投薬状況について後方視的に検討した．(数値は平均値±標準偏差)．【結果】循環器内科通院中
の ES患者は9名 (男3:女6)，年齢は48.6±8.1 (中央値50.5)歳，原疾患は VSD 2名， ASD 2名， AVSD 1名， DORV
2名, TOF 1名， PA/VSD/MAPCA 1名, NYHA:II 8名， III 1名， mPAP 63.1±19.1 mmHg, Rp 24.2±17.6 wood単位,
SpO2 78±9.7%，合併症として喀血，脳膿瘍，肺膿瘍，心房細動，突然死などがあった．肺血管拡張薬は6名 (うち
3剤4名，1剤2名)に投与されていた．一方，小児科通院中の ES患者は７名 (男3:女４)，年齢は24.8±4.3 (中央値
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24.5)歳，原疾患は AVSD/CoA １名， DORV/MA １名, TAPVR 1名， PA/VSD/MAPCA ３名， ASD/PAPVR 1名，
NYHA:II 6名， III 1名， mPAP 62.3±21.9 mmHg, Rp 7.1±6.6 wood単位, SpO2 90.3±9.3%，合併症として喀血，脳
膿瘍，心房頻拍などがあった．肺血管拡張薬は１名 (2剤)に投与されていた．【考察】循環器内科症例は小児科
症例に比して，肺血管抵抗が高く，チアノーゼが強く，肺血管拡張薬による介入の頻度も高かった．原疾患では
成人例に simple anatomyのものが多く，小児科症例では complex anatomyのものが多かった．【結論】年齢層の
異なる ES群の解析により，若年 ES群の予後や肺血管拡張薬の至適導入時期などを明らかにできる可能性があ
る．
 
 

ASDに対する治療を断念した79歳女性
○喜瀬 広亮, 河野 洋介, 須長 祐人, 吉沢 雅史, 戸田 孝子, 犬飼 岳史 （山梨大学 小児科）
Keywords: 高齢者, 心房中隔欠損, 心不全
 
【はじめに】高齢者の心房中隔欠損症(ASD)では、欠損孔による右心へ容量負荷以外に、肺高血圧や肺動脈の拡
張、左室の拡張障害、心房細動等の様々な問題が混在しており、治療を行うべきか否かの判断が困難な場合があ
る。今回、術前の TEEおよび血行動態評価および閉鎖試験の結果、 ASDへの治療を断念した症例を提示す
る。【症例】79歳 女性。身長 144.5cm, 体重 61.8kg。既往歴：冠攣縮性狭心症、一過性脳虚血発作、発作性心
房細動、心尖部肥大型心筋症。前医で、利尿剤、β遮断薬、 Ca拮抗薬、 DOACにより管理されていたが、徐々に労
作時呼吸困難が出現し、 CT検査で肺動脈の拡張を認めたことから、精査目的で当院へ紹介となった。 TEE上、
ASD（二次孔）が確認され、23.7mm×15.4mm。 rimは大動脈から上大静脈にかけて広範囲に欠損。カテーテル検査
では、肺体血流比 1.53, 肺動脈圧 33/17 (25), Rp=4.5, 左房圧 7。 ASD試験閉鎖で肺動脈圧 41/17 (26),
Rp=1.9, 肺動脈楔入圧20と上昇がみられ、治療を断念した。【まとめ・検討】75歳を超える高齢者においても
ASDの閉鎖は有用であることが報告されている(JACC: Cardiovasc Interv 2015;8:600-606)。一方で、高齢者では
治療後に左室拡張障害による左房圧の上昇や肺うっ血を生じる可能性があり、治療前の肺動脈楔入圧が10mmHg以
上の例や閉鎖試験で10mmHg以上の上昇を認める例では注意を要する(Catheter Cardiovasc Interv. 2001;52:177-
80, 2005;64:333-7)。さらに、本症例では、広範な rim欠損を伴う ASDであり、治療を行う場合、カテーテル治
療が可能か外科手術を優先すべきか、さらに閉鎖する際は fenestration作成も考慮する必要がある。本症例で
は、治療前に十分な利尿剤を含めた心不全治療が行われている状況下で左房圧の上昇がみられたため治療は実施
しなかった。血行動態評価の結果から治療の可否、さらに治療が可能であるならば治療方法に関して検討した
い。
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デジタルオーラル（ II）54（ P54） 
成人先天性心疾患2
指定討論者:笠原 真悟（岡山大学大学院医歯薬学総合研究科 心臓血管外科）
 

 
透析管理中の BDG術後心不全患者に対する治療方針 
○井上 奈緒, 中嶌 八隅, 金子 幸栄 （総合病院聖隷浜松病院 小児循環器科） 
繰り返す血栓性腎梗塞および慢性糸球体腎炎を発症した成人フォンタン術後
の1例 
○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九
州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科） 
稀な体静脈、肺静脈還流異常症の2例 
○帯刀 英樹, 藤田 智, 山下 慶之, 松山 翔, 木村 聡, 大石 恭久, 園田 拓道, 田ノ上 禎久, 塩瀬
明 （九州大学病院 心臓血管外科） 
成人先天性心疾患の経過中に腫瘍性病変を認めた2例の検討 
○竹田 義克1, 岩崎 秀紀1, 中村 太地1, 井美 暢子1, 前田 顕子1, 太田 邦雄1, 和田 泰三1, 芳村 直
樹2 （1.金沢大学 医薬保健研究域医学系 小児科, 2.富山大学 第一外科） 
完全大血管転位, Senning術後の残存心房間シャントに伴う肺高血圧を合併し
た32歳女性に対して大血管スイッチ術を施行した1例 
○島田 空知1, 嘉川 忠博1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷 香菜子1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1, 上田 知
実1, 矢崎 諭1, 和田 直樹2, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 心臓血管
外科 小児） 



[P54-1]

[P54-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

透析管理中の BDG術後心不全患者に対する治療方針
○井上 奈緒, 中嶌 八隅, 金子 幸栄 （総合病院聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 心不全, 透析患者
 
症例；43歳男性診断；右室低形成、心室中隔欠損症、肺動脈閉鎖、グレン手術後 
経過；生後7ヶ月時にチアノーゼを指摘され当科初診。2歳時に左 original BTS術を施行された。9歳時に BTS追
加または univentricular repairを提案されるも通院を自己中断した。20歳で通院を再開、21歳時の心カテで右
肺動脈閉塞を指摘され、 univentricular repairも心内修復術も不可能と判断された。経過中、チアノーゼが増
強したため、23歳時に BTSに対して PTAを施行した。効果不十分であったが、この時の検査で右肺動脈が non
confluentで存在していると判明したため、24歳時に右 modified BTS、肺動脈形成術を施行された。 術後、
HOTを導入(1L/min)し SpO2は90%まで上昇した。28歳時に心カテを施行した結果、 RPAp(13)mmHg, Rp 0.9単位であ
り、同年 BDGを施行。術後は SpO2は romm airで85～90%に上昇した。しかし、34歳頃からは安静時80%前後、労作
時50～60%と低下するようになり、 NYHAは II-III度、 LVEFは40～45%、 BNPは100～600pg/mLと増減を繰り返
し、35歳からβ－ blockerを導入した。腎機能は23歳頃から eGFRが50mL/分/1.73m2と低下し、33歳時 eGFR＜
20mL/分/1.73m2で末期腎不全の状態に陥り、34歳時より透析を導入している。本症例は両親が早くに他界し、近親
者は姉のみで金銭的にも頼れず、フルタイムの就労を必要としている。さらに夜間透析を近医クリニックで
行っているため綿密な水分管理が困難で心不全増悪因子の一つとなっている。腎移植は姉からの提供は同意が得
られず、死体腎移植の待機中である。42歳時に心カテで、 PAp (13)mmHg、 Qp 1.0～2.1L/min/m2、 Rp
1.9～4.0単位、 LVEF 54%であり肺血管拡張薬を導入した。 
論点；心不全コントロール、 QOL向上のためにチアノーゼ改善が望ましい。そのためには内科的治療、外科的治
療のいずれを選択するべきか。また外科的治療で可能な手術はなにか？
 
 

繰り返す血栓性腎梗塞および慢性糸球体腎炎を発症した成人
フォンタン術後 の1例

○杉谷 雄一郎1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 松岡 良平1, 土井 大人1, 渡邉 まみ江1, 落合 由恵2 （1.九州病院 小児
科, 2.九州病院 心臓血管外科）
Keywords: フォンタン術後腎障害, 血栓症, フォンタン腎症
 
背景:フォンタン手術を受けた複雑心奇形の患者は、遠隔期に中心静脈圧高値および組織低灌流に由来する合併症
を生じる。腎臓に関しても近年遠隔期に GFR低下が報告されているが腎合併症の詳細は不明ある。フォンタン術
後20年が経過し、繰り返す血栓性腎梗塞および慢性糸球体腎炎を発症し、腎組織診を施行した成人例を経験し
た。症例: 36歳男性。診断は完全大血管転位症、肺動脈狭窄、共通房室弁、両側上大静脈、無脾症候群。2歳時に
original 左 BTシャント術を施行し、13歳時にフォンタン手術（心外導管径20mm）を施行した。24歳時に尿蛋白
が出現し、30歳時に尿潜血陽性を示した。31歳時に下腹部痛を主訴に近医を受診し、造影 CTで血栓性右腎梗塞を
認めた。以降ワーファリンを内服した。34歳時に左側腹痛を主訴に当院を受診し、造影 CTでは両側腎に楔状に欠
損を認め両側腎梗塞と診断した。ウロキナーゼを投与し、ヘパリン持続点滴を行い症状は改善した。その後2か月
後には右側腹痛を主訴に当院を受診。右腎梗塞再発を疑いヘパリン持続点滴を行い症状は軽快した。ワーファリ
ンでは抗凝固のコントロールが難しくアピキサバンを導入し退院した。35歳時には胃腸炎罹患後に胸痛、呼吸苦
を主訴に当院を受診。その際に体重増加(80→85kg)、下腿・顔面浮腫と低アルブミン血症(2.9g/dL)を認めた。尿
蛋白の増加（3ｇ/day）、尿潜血から慢性糸球体腎炎、ネフローゼ症候群を疑い開放腎生検を行った。病理組織診
では、腎硬化病変および糸球体上皮障害を認めた。結論：フォンタン術後遠隔期の血栓塞栓症および中心静脈圧
高値による腎硬化病変や腎糸球体上皮障害を生じフォンタン術後遠隔期腎合併症として注目すべき所見と考えら
れる。
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稀な体静脈、肺静脈還流異常症の2例
○帯刀 英樹, 藤田 智, 山下 慶之, 松山 翔, 木村 聡, 大石 恭久, 園田 拓道, 田ノ上 禎久, 塩瀬 明 （九州大
学病院 心臓血管外科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 右上大静脈左心房還流, 部分左肺静脈還流異常症
 
【目的】部分肺静脈還流異常症は比較的多く経験する疾患であるが、多くは右肺静脈の還流異常であり上大静脈
や右心房に還流する。今回稀な体静脈、肺静脈還流異常症の2例を経験したので報告する。【方法】症例１）39歳
男性、診断は部分左肺静脈還流異常症。生来健康、38歳時に健診にて心拡大を指摘。心エコーにて右心系の拡大
を認めるが、明らかな短絡路を指摘されず。39歳時に人間ドックで心臓 MRI施行し、左上肺静脈が無名静脈に還
流していた。精査にて肺血流・体血流比が1.65であり、手術となった。胸骨正中切開、人工心肺使用、心停止下
に手術を行った。左上肺静脈を無名静脈流入部まで十分に剥離した。左心房も小さく十分な吻合口及び長さを確
保するため無名静脈も一部含み左上肺静脈を切離した。無名静脈の欠損部は心膜パッチで補填した。術中左上肺
静脈圧は５ mmHgであった。現在術後8か月、問題なく経過している。症例2）16歳女性、診断は右上大静脈左心房
還流、部分肺静脈還流異常症。幼少期に心雑音を指摘されたが、検査にて異常なしと診断された。高校入学時の
検診で心拡大指摘され精査にて静脈洞型心房中隔欠損症、部分肺静脈還流異常症と診断された。手術所見で
は、右上肺静脈が上大静脈に還流しているが、上大静脈は左心房に還流していた。右上肺静脈流入部より上方の
上大静脈を離断し右心房側を閉鎖した。上大静脈と右心房の間を人工血管にて間置した。静脈洞型心房中隔欠損
は心膜パッチにて閉鎖した。現在術後2年、両静脈狭窄所見なく経過している。【結語】比較的稀な体静脈、肺静
脈還流異常の2例を経験したので報告した。稀な疾患ではあるが、診断や手術に際しては注意を要する。
 
 

成人先天性心疾患の経過中に腫瘍性病変を認めた2例の検討
○竹田 義克1, 岩崎 秀紀1, 中村 太地1, 井美 暢子1, 前田 顕子1, 太田 邦雄1, 和田 泰三1, 芳村 直樹2 （1.金沢
大学 医薬保健研究域医学系 小児科, 2.富山大学 第一外科）
Keywords: ACHD, 悪性腫瘍, スクリーニング
 
【背景】成人先天性心疾患（ ACHD）では繰り返しの放射線被曝や侵襲的治療,そして遺伝子異常などの影響によ
り悪性腫瘍の合併は少なくない.また心疾患の重症度が治療選択に影響を及ぼす場合がある.今回当院通院中の患
者で経過観察中に腫瘍性病変を認めた症例を経験したので当院での精査の取り組みも含めて報告する.【症例
１】41歳女性,出生後,肺動脈閉鎖および両大血管右室起始症と診断され,姑息手術（ waterstone手術,central
shunt手術）を受けている.40歳時に下痢症状が続くため施行した下部消化管内視鏡で microscopic colitisと多
発する大腸腺腫を認めた.大腸腺腫に対して内視鏡的粘膜切除術を施行したが,術後出血のため管理に難渋し
た.【症例２】39歳女性,1ヶ月検診で心雑音を指摘,無脾症,右胸心,右室型単心室,両大血管右室起始症,共通房室
弁,肺動脈狭窄症と診断され,25歳時に fenestrated total cavopulmonary connection手術（ f-TCPC）に
至った.37歳時に腹痛の精査のため下部消化管内視鏡を行ったところ大腸腺腫を認め,内視鏡的粘膜切除術を
行った.病理診断は早期癌であった.その後大腸癌再発はなく経過したが,39歳時に腹痛が再燃し精査を行ったとこ
ろ進行子宮体癌を認めた.現在緩和医療を選択し,外来で経過観察を行っている.【考察】 ACHD患者は背景の心疾
患の重症度が高い場合,悪性腫瘍の治療の選択が制限される場合があり,早期の発見が重要となる.ただ,消化管内
視鏡など侵襲的な検査の施行も心不全が背景にあると負担になる可能性があり,また,今回の症例のように早期に
発見できたが,治療後の管理に難渋したり,重複癌を認める場合もある.今後,ACHD患者に対して早期に悪性腫瘍を
発見するためそれぞれの患者に応じた低侵襲なスクリーニングの方法の検討が必要である.
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完全大血管転位, Senning術後の残存心房間シャントに伴う肺高血
圧を合併した32歳女性に対して大血管スイッチ術を施行した1例

○島田 空知1, 嘉川 忠博1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷 香菜子1, 稲毛 章郎1, 浜道 裕二1, 上田 知実1, 矢崎 諭
1, 和田 直樹2, 高橋 幸宏2 （1.榊原記念病院 小児循環器科, 2.榊原記念病院 心臓血管外科 小児）
Keywords: 完全大血管転位, 大血管スイッチ術, 成人先天性心疾患
 
【背景】完全大血管転位（ TGA）に対する心房間スイッチ術は，遠隔期において術後の baffleleakや体循環ポン
プとなる右室の機能低下，三尖弁逆流（ TR）が問題視される。しかし，心房間スイッチ術後の成人患者における
これらの問題点に対する治療法は確立されていない。 
【症例】32歳女性。新生児期に TGA（ I型）と診断され，生後5か月で Senning術を施行された。残存心房間
シャントがあり， 23歳時の心臓カテーテル検査では左右心室は等圧で，シャント閉鎖術は困難とされ，複数の肺
血管拡張薬を導入し内科的治療を強化された。2度の妊娠，1児の出産を経て32歳時に精査を行った。 TRはわずか
で両心室機能の低下はなく，左室後壁厚，心室中隔壁厚は9mmと菲薄化を認めなかった。心臓カテーテル検査で
は，左室圧/右室圧 77/105mmHg, 平均肺動脈圧 51mmHg, 肺体血流比 1.8であり，酸素による急性肺血管拡張試験
への反応を認めた（肺血管抵抗 8.3→4.4 U・ m2）。肺動脈の可逆性及び左室の体循環としての耐用性があると判
断し，肺高血圧の進行と将来的な右室機能低下のリスクを加味して大血管スイッチおよび Senning解除術を施行
した。 
術後は，左室機能不全のため Impella2.5を7日間， ECMOを8日間使用し，また約2か月間の血液ろ過透析，気管切
開術を含めた呼吸補助を必要としたが，いずれも離脱できた。術後3か月にて，エコーでの推定右室圧は40mmHgと
低下し， LVEF 42%と左室機能の改善傾向を認め，在宅酸素での自宅退院となった。 
【結語】肺高血圧を合併した心房間スイッチ術後の大血管転位症例に対し，成人期に大血管スイッチ術を施行し
た。既報の乏しい治療戦略であり，今後のフォローアップが重要と考える。
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デジタルオーラル（ II）55（ P55） 
成人先天性心疾患3
指定討論者:打田 俊司（愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器外科）
 

 
S-ICD (subcutaneous implantable cardioverter defibrillator)が手術待機
と周術期管理に有用であった，総動脈幹症術後肺動脈狭窄／心停止蘇生後の
ACHD症例 
○小坂井 基史, 櫻井 一, 野中 利通, 櫻井 寛久, 村上 優, 鎌田 真弓 （中京病院 中京こどもハート
センター 心臓血管外科） 
当院における成人先天性心疾患患者に対する ICD植込みの現状 
○武智 史恵1, 立野 滋2, 森島 宏子1, 川副 泰隆1, 岡嶋 良知1, 椛沢 政司3, 松尾 浩三3, 丹羽 公一
郎4 （1.千葉県循環器病センター 小児科, 2.千葉市立海浜病院 小児科, 3.千葉県循環器病センター
心臓血管外科, 4.聖路加国際病院 心血管センター） 
健康診断より診断に至った無症候性孤立性右室低形成の1例 
○松尾 倫1, 宮村 文弥1, 河野 宏明2 （1.熊本大学病院 小児科, 2.熊本大学病院 循環器内科） 
Turner症候群に対する大動脈基部置換術 
○財満 康之1, 庄嶋 賢弘1, 廣松 伸一1, 須田 憲治2 （1.久留米大学 医学部 外科学講座, 2.久留米大
学 医学部 小児科学講座） 
Fontan型手術後遠隔期に肝内結節性病変を認めた2例 
○佐藤 麻朝1, 前田 潤1, 山形 知慧1, 小山 裕太郎1, 森川 哲行1, 宮田 功一1, 永峯 宏樹1, 大木 寛
生1, 三浦 大1, 山岸 敬幸2 （1.東京都立小児総合医療センター, 2.慶應義塾大学医学部小児科） 
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S-ICD (subcutaneous implantable cardioverter
defibrillator)が手術待機と周術期管理に有用であった，総動脈
幹症術後肺動脈狭窄／心停止蘇生後の ACHD症例

○小坂井 基史, 櫻井 一, 野中 利通, 櫻井 寛久, 村上 優, 鎌田 真弓 （中京病院 中京こどもハートセンター
心臓血管外科）
Keywords: 植込み型除細動器, 成人先天性心疾患, 心臓突然死
 
症例は43歳男性．5歳時に総動脈幹症に対する Rastelli型の心内修復術を施行された．仕事中に心肺停止とな
り， bystander CPRの後に搬送された．精査で severe PS, severe TRを認め，右心室に起因する Vf/VTと診
断，再手術の適応と判断され当院紹介となった．手術日まで２ヶ月ほどあり，アミオダロン，β受容体遮断薬の内
服に加えて S-ICDを留置し，自宅退院となった．心停止から２か月半後に手術を施行した． S-ICDリードを胸骨
正中よりも左に留置したことで，胸骨再正中切開は問題なく施行できた．大動脈基部拡大と ARもあり，術式は大
動脈基部置換術，右室流出路導管置換術，三尖弁形成術とした．長時間体外循環に伴う凝固障害のため開胸／
ガーゼパッキングで手術を終え，術後4日で閉胸した．術後7日に ICUで pulseless VTが生じたが，速やかに S-
ICDにより除細動され，事無きを得た．本件は心停止症例であるため本来ならば速やかに再手術を行うことが望ま
しい．しかし複雑心奇形の成人期再手術が可能な施設は限定され，ある程度の待機期間が必要なことも少なくな
い．その間の二次予防には ICDが第一選択となるが，リード寿命の懸念，感染性心内膜炎ハイリスク症例での菌
血症のリスク，三尖弁手術の必要性などによっては， S-ICDも有用な選択肢の一つとなる．
 
 

当院における成人先天性心疾患患者に対する ICD植込みの現状
○武智 史恵1, 立野 滋2, 森島 宏子1, 川副 泰隆1, 岡嶋 良知1, 椛沢 政司3, 松尾 浩三3, 丹羽 公一郎4 （1.千葉
県循環器病センター 小児科, 2.千葉市立海浜病院 小児科, 3.千葉県循環器病センター 心臓血管外科, 4.聖路加
国際病院 心血管センター）
Keywords: ICD, ACHD, 適応
 
【背景】成人先天性心疾患(Adult Congenital Heart Disease;ACHD)患者の死因として20-25%を占めるとされる心
臓突然死の予防として,植込み型除細動器(Implantable cardioverter-defiburillator;ICD)の適応がガイドライ
ン上示されている.後天性心疾患を対象とした ICD植込みに関するエビデンスは一次予防を含め確立している
が,ACHDにおける ICD植込みに関して,まとまった報告は少ない.【目的】当院における ACHD患者に対する ICD植
込みの現状を調査する.【方法】対象は1998年1月～2019年12月迄に当院を受診した18歳以上の ACHD患者の内,
ICDを有する患者.心疾患名,心内修復術時年齢,ICD植込み時年齢,適応,植込み時左室及び右室駆出率,併せて
行った治療,植込み関連合併症や抗不整脈薬使用の有無,適切及び不適切作動の有無につき診療録を用いて後方視
的に検討した.【結果】対象は6例(男5女1),年齢中央値29(19-54)歳,基礎心疾患はファロー四徴2例,総肺静脈還流
異常,総動脈幹,完全大血管転位,房室中隔欠損が各1例.心内修復術時年齢中央値2.5(0-6)歳,ICD植込み時年齢中央
値24.5(15-50)歳.適応は全例 class I(二次予防),植込み時左室駆出率中央値61.5(47-71)%,右室駆出率中央値
41(24-52)%であった.全例で心臓カテーテル検査及び電気生理学的検査を施行し,3例で心筋焼灼を行った.3例で循
環動態改善目的に開心術を施行し,5例で抗不整脈薬を使用していた.植込み関連合併症は認めなかった.経過観察
中(観察期間中央値5(2-7)年),死亡例無し,適切作動を3例(Anti Tachycardia Pacing 2例,shock 1例)に認め,不適
切作動は認めなかった.【考察】当院の ACHD患者に対する ICD植込みは,適切作動を半数の症例で認め,植込み適
応は妥当と考えられた.ACHD患者に対する一次予防は,class Iの適応であれば有用であったとの報告もある.一次
予防を含め,ACHD患者特有の risk factorを考慮した ICD適応を確立する為,今後更なる症例の集積と検討を要す
ると考える.
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健康診断より診断に至った無症候性孤立性右室低形成の1例
○松尾 倫1, 宮村 文弥1, 河野 宏明2 （1.熊本大学病院 小児科, 2.熊本大学病院 循環器内科）
Keywords: 右室低形成, 成人女性, 拘束性障害
 
【背景】孤立性右室低形成は右室流入および流出路の狭窄を伴わず右室心尖部の低形成を呈し、心房間交通以外
の先天性心疾患の認められない稀な疾患である。本邦においては症例報告が散見されるのみであり、自然歴や予
後に関しては不明な点が多い。今回、我々は健康診断にて心電図異常を指摘されことをきっかけに診断に至った
自覚症状のない成人女性の症例を経験したため報告する。【症例】27歳女性。特記すべき既往歴なし。勤務先の
健康診断にて心電図異常を指摘され精査目的に当院を受診された。心電図では右房負荷所見を認め、心臓超音波
検査にて右室心尖部の低形成、右房拡大を認めた。 ASDを含め他の先天奇形は認められなかった。心臓 MRI及び
右室造影にても同様に右室低形成、右房拡大が確認された。自覚症状はないものの心拍出量は低く、 RV圧波形に
おいては拘束性障害を示唆する dip and plateauや著明な心房収縮期のスパイクを認めた。現在無症状であるが
疾患の理解を得ると共に今後の人生計画を踏まえた治療介入の必要性に関して検討をしている。【結語】孤立性
右室低形成は右室のサイズ、心房間交通の有無などにより症状も様々となり得る稀な疾患であり症例に応じた治
療計画が必要であると考えられる。
 
 

Turner症候群に対する大動脈基部置換術
○財満 康之1, 庄嶋 賢弘1, 廣松 伸一1, 須田 憲治2 （1.久留米大学 医学部 外科学講座, 2.久留米大学 医学部
小児科学講座）
Keywords: Turner症候群, 大動脈基部置換術, 大動脈解離
 
【背景】 Turner症候群は大動脈拡大を来し若年での大動脈解離発症のリスクが高いと言われている。しかしその
大動脈拡大に対する手術介入の適応については Marfan症候群のようにガイドラインで定められてはいないのが現
状である。【症例】身長133cm、体重33kg（ BSA 1.1）の39歳女性。小学校時に低身長のため医療機関を受診し
Turner症候群と診断された。学童期の成長ホルモンの補充療法や、思春期のエストロゲン・プロゲステロン併用
療法などを行っていたが現在は行われていない。職場の健診で心雑音が聴取され、精査にて大動脈二尖弁および
重症大動脈弁閉鎖不全を認めた。 LVDd 65mm、 LVDs 51mm、 LVEF 42%であり、手術適応と判断され当科紹介と
なった。 Valsalva洞径38mm、上行大動脈径42mmと基部～上行大動脈の拡大を認めており、大動脈基部置換術
（23mm ATS機械弁＋26mm Gelweave Valsalva graft）を施行した。【考察】 Turner症候群は、約3割に大動脈二
尖弁を合併すると言われているが、大動脈二尖弁を伴わないものでも大動脈解離のリスクがあるとされてい
る。さらに Turner症候群の大動脈解離平均発症年齢は30歳台と非常に若年であり、その危険性が報告されてい
る。近年、閉経後女性のエストロゲン欠乏が大動脈瘤に影響を及ぼすことが議論されており、 Turner症候群にお
いてもエストロゲン欠乏が大動脈拡大の原因の一つである可能性が考えられる。また Turner症候群は低身長であ
るため、 Marfan症候群に準じた大動脈径での手術適応は適さないと指摘されている。大動脈径を体表面積で除し
た Aortic size index（ ASI）＞2.5cm/m2での手術介入が勧められており、本症例は ASI 3.8cm/m2で
あった。【結論】 Turner症候群の重症大動脈閉鎖不全および大動脈基部拡大に対して大動脈基部置換術を施行し
た一例を経験した。 Turner症候群は低身長であり、体格に合わせた治療介入やフォローアップが必要である。文
献的考察を含め報告する。
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Fontan型手術後遠隔期に肝内結節性病変を認めた2例
○佐藤 麻朝1, 前田 潤1, 山形 知慧1, 小山 裕太郎1, 森川 哲行1, 宮田 功一1, 永峯 宏樹1, 大木 寛生1, 三浦 大
1, 山岸 敬幸2 （1.東京都立小児総合医療センター, 2.慶應義塾大学医学部小児科）
Keywords: FALD, FNH-like lesion, MRI
 
【背景】 Fontan型手術遠隔期に合併する Fontan関連肝疾患（ FALD）は、主に血液検査、腹部エコー検査で鑑別
された後、他の画像検査が行われることが多い。今回私たちは、当初これらの検査では鑑別困難で、他の画像検
査で肝実質内の結節性病変が明らかになった2症例を経験した。【症例1】20歳男性。三尖弁閉鎖に対して、5歳時
右心耳肺動脈吻合による Fontan手術が行われた。以後無症状で経過したが、血清トランスアミナーゼ、血清肝線
維化マーカーの軽度異常が持続した。19歳時の腹部エコーで肝実質病変を認めなかったが、大血管描出目的の胸
部造影 CTで偶発的に肝実質内に動脈相で濃染し、門脈相、平衡相で消失する肝内占拠性病変を複数認め、肝細胞
癌が疑われた。 Gd造影 EOB-MRIを行い、動脈相で早期に高信号、肝細胞相で周囲と等信号になり、拡散強調相で
異常信号を示さない複数の結節性病変を認めた。肝生検を行ったが悪性所見なく、限局性結節性過形成様病変（
FNH-like lesion）と診断された。【症例2】20歳男性。両大血管右室起始、右室低形成に対して、３歳時に
TCPC型 Fontan手術が行われた。以後無症状で経過し、血清トランスアミナーゼ正常であったが、総ビリルビ
ン、血清肝線維化マーカー軽度高値が持続し、 shear wave elastography上の肝硬度は増加していた。当初の腹
部エコーでは肝実質病変なく経過したが、17歳時に初めて肝実質内の高輝度スポットが複数出現した。腹部造影
CT、 Gd造影 EOB-MRIを行い、症例1と同様な性状の結節性病変を複数認めた。肝生検を行ったが悪性所見なく、
FNH-like lesionと診断された。【考察】血液検査、腹部エコー検査は FALDの進行を反映しない可能性があ
り、悪性所見を見落とさないためには、 CT、 MRI、肝生検等の他の検査を組み合わせた評価が必要であることが
示唆された。
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デジタルオーラル | 成人先天性心疾患

デジタルオーラル（ II）56（ P56） 
成人先天性心疾患4
指定討論者:石野 幸三（昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
 

 
愛媛大学における成人先天性心疾患診療 ～地方大学での現状と課題～ 
○赤澤 祐介1,2,3, 檜垣 高史2,3, 森谷 友造3, 千阪 俊行3, 太田 雅明3, 高田 秀実3, 小嶋 愛4, 杉浦
純也4, 打田 俊司4, 江口 真理子2,3, 山口 修1 （1.愛媛大学大学院 医学系研究科 循環器・呼吸
器・腎高血圧内科学講座, 2.愛媛大学 大学院医学系研究科 地域小児・周産期学講座, 3.愛媛大学 大
学院医学系研究科 小児科学講座, 4.愛媛大学 大学院医学系研究科 心臓血管・呼吸器外科学講座） 
小児期発症の心疾患の終末医療の現状 
○森 雅啓, 青木 寿明, 橋本 和久, 廣瀬 将樹, 松尾 久実代, 石井 陽一郎, 高橋 邦彦, 萱谷 太
（大阪母子医療センター 小児循環器科） 
小児病院と成人施設との医療連携 
○星野 健司1, 小川 潔1,2, 河内 貞貴1, 百木 恒太1, 鈴木 詩央1, 狩野 実希3, 松村 穣3, 稲葉 理3

（1.埼玉県立小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 病院長, 3.さいたま赤十字
病院 循環器内科） 
蛋白漏出性胃腸症(PLE)患者への看護に関する一考察～セルフケア能力向上に
むけた関わり～ 
○細川 進吾, 大山 紗智子, 福田 純嗣, 福岡 沙耶香, 池上 良子, 永吉 直美 （国立循環器研究セン
ター 看護部） 
大学病院併設型子ども医療センターにおける小児心疾患患者の成人期移行診療
への取り組み 
○片岡 功一1,2,3, 河田 政明1,3,4, 今井 靖3,5, 甲谷 友幸3,5, 岩田 奈津希6, 若林 寛子6, 吉羽 希実子6

, 倉持 美香6, 辰巳 光代6, 関 満2, 佐藤 智幸2 （1.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児
手術・集中治療部, 2.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学 成人先天性
心疾患センター, 4.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科, 5.自治医
科大学 循環器内科, 6.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 外来） 
成人期における先天性心疾患の移行医療の課題 
○狩野 実希 （さいたま赤十字病院循環器内科） 
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愛媛大学における成人先天性心疾患診療 ～地方大学での現状と課
題～

○赤澤 祐介1,2,3, 檜垣 高史2,3, 森谷 友造3, 千阪 俊行3, 太田 雅明3, 高田 秀実3, 小嶋 愛4, 杉浦 純也4, 打田
俊司4, 江口 真理子2,3, 山口 修1 （1.愛媛大学大学院 医学系研究科 循環器・呼吸器・腎高血圧内科学講座,
2.愛媛大学 大学院医学系研究科 地域小児・周産期学講座, 3.愛媛大学 大学院医学系研究科 小児科学講座,
4.愛媛大学 大学院医学系研究科 心臓血管・呼吸器外科学講座）
Keywords: 成人先天性心疾患, 移行期医療, 診療体制
 
当院では2018年11月より移行期・成人先天性心疾患(ACHD)外来を開設し、循環器内科による ACHD診療を開始し
た。早期に ACHD診療を開始した施設からは5年以上遅れている。当院 ACHD外来は開設1年2ヶ月で100症例に達
し、院内紹介は59例(小児科・小児心臓外科からの移行44例)、院外紹介は41例であった。県内基幹病院への調査
では(回答8施設) ACHD症例の総数は小児科291例、循環器内科114例で、小児科から ACHD外来への移行は3例で
あった。当院の ACHD外来は県内の ACHD症例の大半を当院小児科が担当しているため(約550例)、同一施設内移行
が可能である。また、特徴として一部の中等度と複雑 CHD症例は長期間での小児科と循環器内科の併診期間を設
けている。これは、(1)循環器内科医が不慣れな複雑 CHDや染色体異常症例の診療サポート、(2)不整脈・デバイ
ス治療等、循環器内科の専門医への容易なコンサルトを可能としている。 ACHD患者の社会的問題(就職・妊娠出
産等)は、診療対象の多くが高齢者である内科医への移行では必ずしも解決しない。小児科医の方が知識に富むこ
とがあり併診はこの点で強みである。 ACHD診療を担当する循環器内科医は CHDの知識ゼロからのスタートのた
め、小児科で2年間の研修を行っており CHDの効率の良い修練と小児科・小児心臓外科とのより良い連携を目的と
している。今後の課題は、院内移行が1割に満たず、更なる効率的な移行が急務である。また、 ACHDセンターを
設立し他科やコメディカルと連携した包括的診療体制の構築が必要である。県内基幹病院の ACHD症例の移行整備
も重要である。過去に都会で修復術を受けたが、専門施設でのフォローを受けていない症例も存在するため、当
院 ACHD外来の存在を地域に浸透させ受け入れ先となる必要がある。高齢化社会により循環器内科医の負担増が予
想されるが、地方では ACHDを担う循環器内科医の確保が困難となるため、小児科と循環器内科とのさらなる連携
が重要である。
 
 

小児期発症の心疾患の終末医療の現状
○森 雅啓, 青木 寿明, 橋本 和久, 廣瀬 将樹, 松尾 久実代, 石井 陽一郎, 高橋 邦彦, 萱谷 太 （大阪母子医
療センター 小児循環器科）
Keywords: 終末期医療, 緩和医療, 心不全
 
【背景】先天性心疾患の治療成績の向上に伴い成人期に到達する患者が増加している。しかしそれに伴い遠隔期
の遺残症、続発症も増加し、青年期に死亡にいたる症例もある。若年での心不全の終末期の緩和医療の報告は少
なく、今回小児期発症の心疾患の死亡原因、終末期医療の現状について検討した。 
【方法】２０００年から２０１９年に死亡した症例を対象とした。心疾患の種類、手術、死因、死亡前の NYHA分
類、最終の心不全入院の期間、入院時の緩和医療の詳細について後方視的に検討した。 
【結果】２２人（女性１０人）が死亡した。死亡時の連玲は中央値１５歳（１０－３４歳）。単心室循環は７
人、二心室循環は１５人であった。３例は心筋症であった。心臓関連死１２例（５５％）、それ以外は心臓以外
の原因での死亡であった。心臓関連死は心不全８例、不整脈４例、それ以外は脳症、気道閉塞、腸閉塞、感染症
であった。死亡前、 NYHA分類２、３は２７％、 NYHA4は９％であった。死亡前の１年間に２回以上の心不全入院
をしたものは４例、その入院期間の最長は７８７日であった。緩和医療は心不全８例中３例に対して行った。麻
薬、ベンゾジアゼピン系の使用はなかった。患者本人へのインフォームドコンセントは１例を除き行えていな
い。 
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【結語】心臓関連死は約半数みられた。当院における若年患者の終末期医療はまだ手探りの状態である。
 
 

小児病院と成人施設との医療連携
○星野 健司1, 小川 潔1,2, 河内 貞貴1, 百木 恒太1, 鈴木 詩央1, 狩野 実希3, 松村 穣3, 稲葉 理3 （1.埼玉県立
小児医療センター 循環器科, 2.埼玉県立小児医療センター 病院長, 3.さいたま赤十字病院 循環器内科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 医療連携, カテーテル治療
 
【背景】先天性心疾患(CHD)は、生活の質(QOL)の改善と、成人期に達した患者さんの管理・循環器内科への移行
が今後の問題である。埼玉県立小児医療センター(C)は、連絡通路で繋がるさいたま赤十字病院(A)との連携によ
り、成人先天性心疾患(ACHD)の移行医療に取り組んでいる。その現状・問題点について報告する。【外来連
携】(A)循環器内科の医師が ACHDの研修を受け、 ACHD専門外来を行なっている。問題は、染色体異常など精神運
動発達遅延のある患者さん、様々な社会的背景のある患者さんの移行である。最初は完全に移行せず、両病院で
併診するなどの方法を摸索している。【検査の連携】成人施設では CHDの MRI検査は、時間的余裕・解析ソフ
ト・検査技師の慣れ、などの問題がある。詳細な解析が必要な場合は、成人症例を(C)で実施する場合があ
る。【カテーテル治療・検査】心房中隔欠損(ASD)のカテーテル治療を行う施設は、施設基準を満たす必要があ
る。大学病院以外の循環器内科で、この基準を満たすのは困難な場合が多い。従って、成人の ASD治療は(C)の血
管撮影室で行い、その後管理は(A)で行う体制を構築した。連携で最も問題となったのは、カテーテル治療の合併
症に対する対応であった。脱落などの合併症に対する対応は(A)で行うことになり、治療日は緊急手術に対応でき
る体制（定時手術の内容の考慮）を（ A）にお願いした。またカテーテル検査は、相互の得意分野で協力し
合っている。【外科手術】18-20歳を超える患者さんの手術は、原則(A)で行なっている。心内構造などを考慮し
て、必要に応じて(C)の心臓血管外科医師が応援に行っている。【今後の展望：】 ACHD外来は現在循環器内科医
師一人であり、さらなる人材育成が必要である。また、循環器内科のみならず、産科・脳神経外科など複数科と
の連携が必要であり、成人先天性心疾患センターの開設が望まれる。
 
 

蛋白漏出性胃腸症(PLE)患者への看護に関する一考察～セルフケア
能力向上にむけた関わり～

○細川 進吾, 大山 紗智子, 福田 純嗣, 福岡 沙耶香, 池上 良子, 永吉 直美 （国立循環器研究センター 看護
部）
Keywords: 先天性心疾患, セルフケア, 移行期
 
【はじめに】 
先天性心疾患患者は病態を十分に理解できないまま成人期を迎え、自己管理能力が不足することで短期間での入
退院を繰り返す症例も少なくない。今回 PLE発症後セルフケア不足により入退院を繰り返す患者に対し指導を行
い、在宅日数を延長させることができた事例について報告する。本発表は患者の許可を得た。 
【看護の実際】 
患者は完全大血管転移症で Fontan手術後12歳で PLEを発症した。現在30歳代であるが、自己管理を正しく行うこ
とができず2週間で入退院を繰り返すようになっていた。飲水制限や食事管理の目的を正しく理解することができ
ておらず、指導を受けても行動変容につながっていなかった。そのため基本的な病態から再教育を行い飲水制限
や食事管理の必要性を指導した。また患者の努力への承認が不足していたことで意欲が低下し、前向きにセルフ
ケアに取り組めていなかった。その事に対して自己効力感が高まるよう肯定的に関わることを意識して
行った。また一人暮らしであり在宅生活をサポートする環境がなかったため、訪問看護の導入を行い在宅でのセ
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ルフケアを継続し相談できる環境を整えた。以上の関わりの結果、現在再入院なく2カ月半経過できている。 
【考察】 
患者の疾患理解度を把握しセルフケアの目的が理解できるように基本的な病態から再教育、指導を行ったことは
患者の間違った解釈による生活管理を変容させることにつながった。また医療者が患者の話を聴くという姿勢
は、患者の自立を支える力になり、移行期支援における重要な支援であると言われている。患者への肯定的な関
わりがセルフケアへの前向きな取り組みに必要であったと考える。また訪問看護を導入した結果、在宅でもサ
ポートを得られていると感じセルフケア継続の意識付けに繋がった。自己管理能力が不足した成人先天性心疾患
患者に対して疾患理解、精神、社会的側面から支援していくことが重要であると考える。
 
 

大学病院併設型子ども医療センターにおける小児心疾患患者の成
人期移行診療への取り組み

○片岡 功一1,2,3, 河田 政明1,3,4, 今井 靖3,5, 甲谷 友幸3,5, 岩田 奈津希6, 若林 寛子6, 吉羽 希実子6, 倉持 美香
6, 辰巳 光代6, 関 満2, 佐藤 智幸2 （1.自治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児手術・集中治療部, 2.自
治医科大学 とちぎ子ども医療センター 小児科, 3.自治医科大学 成人先天性心疾患センター, 4.自治医科大学
とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科, 5.自治医科大学 循環器内科, 6.自治医科大学 とちぎ子
ども医療センター 外来）
Keywords: 成人先天性心疾患, 移行, 診療体制
 
【背景】成人先天性心疾患（ ACHD）の診療体制の構築，小児心疾患患者の成人期移行（以下，移行）は多くの施
設で模索の途上にある．当施設は大学病院併設型子ども医療センターであり，成人病棟との連携が容易である． 
【目的】当施設の経験を通じ移行に伴う課題を検討する． 
【対象と方法】診療体制の構築・変遷とともに， ACHD入院患者数， ACHDに対するカテーテル治療（ CI）件数お
よび心臓血管外科手術件数， ACHD合併妊娠・分娩数の推移を検討した． 
【結果】2006年に子ども医療センターを開設し， CHD手術が可能な環境を整えた．2008年に機能的診療部門とし
て成人先天性心疾患センターを開設し， ACHD専門外来を開き，小児循環器医，成人循環器医，心臓血管外科医等
が毎週の定例カンファレンスで治療方針を検討する体制を構築した．外来では，「ワンストップ診療」で小児
科，心臓血管外科と循環器内科の併診を可能にした．小児科外来看護師とともに，「しんぞう手帳」や疾患の理
解・自律の目標達成表を活用して患者/家族への教育を行い，「心臓病の子どもを守る会」の講演でも教育に努め
た． ACHDの CIでは小児循環器医と成人循環器医の協働体制を確立し， ASD/PDA閉鎖栓の導入を契機に講演会を
開催して地域医療機関への啓発を行った．成人先天性心疾患センター開設後 ACHD紹介患者が増加し， CI件
数，手術件数は増加した．産科と連携し ACHD合併妊娠の分娩も経験した．移行は概ね円滑であったが，染色体異
常/重度の知的障害患者で困難を伴う例もあり，診療環境等に配慮を要した． 
【考察と結論】移行では(1)安定した ACHD診療体制の構築と，(2)ACHD外来への円滑な引き継ぎが課題となる．患
者教育においては，日常診療のみならず患者/家族会との連携も重要である．各スタッフが協働して専門性を統合
するには診療部署を流動的に運用する工夫が必要で，関連スタッフの定例カンファレンスや外来の併診により円
滑な引き継ぎが可能になる．
 
 

成人期における先天性心疾患の移行医療の課題
○狩野 実希 （さいたま赤十字病院循環器内科）
Keywords: ACHD, 専門的医療, 移行医療
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【背景】先天性心疾患の予後改善に伴い、患者が成人期を迎え、小児から成人への移行医療が重要視されてきて
いる。一方で、医療環境によっては適切な医療が提供されない患者も存在する。【目的】今回、専門医療機関で
の診療機会がなく、治療時期を逸してしまった症例を経験し、移行医療の重要性と今後の課題についての問題点
を明らかにする。【症例】65歳男性。幼少期から弁膜症と言われていたが、特にフォローはされていな
かった。24歳時に健診異常から精査となり修正大血管転位症の診断を受けたが、問題ないとの認識にて専門医療
機関での受診機会はなく一般内科の開業医でのフォローとなっていた。57歳で心房細動を発症し、60歳と62歳で
カテーテルアブレーションを受けるも、63歳より循環破綻を伴う不整脈や心不全を繰り返すようになった。すで
に著明な体心室右室機能低下と重症三尖弁逆流を呈しており、外科的治療介入が困難な状態であった。【考察】
ACHD患者の予後は専門医療機関で医療を受けている患者の方が良好であることが報告されている。しかし、病識
がなく適切な医療を受けられていない患者が存在し、治療転機や予後に影響を与えている可能性があると考えら
れた。【結語】今後の先天性心疾患移行医療において、いかに多くの患者や医療機関に対して正しい知識を広め
情報の共有が得られるかが課題であり、幅広い啓蒙活動や教育を通して、適切な医療を受けられる体制を整える
必要がある。
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デジタルオーラル | 周産期・心疾患合併妊婦

デジタルオーラル（ II）57（ P57） 
周産期・心疾患合併妊婦
指定討論者:金井 貴志（防衛医科大学校 小児科学講座）
 

 
パルスオキシメータによる重症先天性心疾患の出生後スクリーニングの標準化
プロトコール案 
○中野 玲二1,2, 豊島 勝昭1,3, 与田 仁志1,4 （1.日本新生児成育医学会診療委員会, 2.静岡県立こども
病院 新生児科, 3.神奈川県立こども医療センター 新生児科, 4.東邦大学 新生児学講座） 
心臓外科を有さない総合周産期母子医療センターにおける小児循環器医の役割 
○浦島 崇1,2, 保科 宙生1,2, 飯島 正紀2, 森 琢磨2, 林田 慎哉1 （1.総合母子保健センター愛育病院,
2.東京慈恵会医科大学小児科） 
先天性心疾患合併妊娠の周産期管理の問題点 
○北川 陽介1, 嶋田 淳1, 小山石 隼1, 佐々木 都寛1, 大谷 勝記1, 高橋 徹1, 三浦 文武1, 市瀬 広太2

（1.弘前大学 医学部附属病院 小児科, 2.青森市民病院 小児科） 
新生児期における単純型大動脈縮窄症の治療適応 
○林 知宏, 中原 優, 山内 真由子, 服部 真也, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 脇
研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院小児科） 
良好な経過で第3子を出生したフォンタン術後女性 
○石戸 博隆, 佐藤 竜太朗, 関根 麻衣, 松村 峻, 岩本 洋一, 増谷 聡 （埼玉医科大学総合医療セン
ター 小児科） 
先天性風疹症候群に合併した大動脈弁下狭窄の一例 
○石井 瑶子1, 清水 武2, 長岡 孝太2, 山口 英貴2, 大山 伸雄2, 柿本 久子2, 藤井 隆成2, 籏 義仁2,
富田 英2 （1.昭和大学小児科学講座, 2.昭和大学病院 小児循環器・先天性心疾患センター） 
新生児一過性心筋虚血の一例 
○峰松 伸弥1, 飯田 千晶1, 熊本 崇1, 田代 克弥2 （1.佐賀大学医学部附属病院 小児科, 2.唐津赤十
字病院 小児科） 
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パルスオキシメータによる重症先天性心疾患の出生後スクリーニ
ングの標準化プロトコール案

○中野 玲二1,2, 豊島 勝昭1,3, 与田 仁志1,4 （1.日本新生児成育医学会診療委員会, 2.静岡県立こども病院 新生
児科, 3.神奈川県立こども医療センター 新生児科, 4.東邦大学 新生児学講座）
Keywords: スクリーニング, 重症先天性心疾患, 酸素飽和度
 
【背景】 重症先天性心疾患 (Critical Congenital Heart Disease以下 CCHD)は、新生児期早期に適切な治療を
開始する必要のある重篤な疾患である。胎児診断例は増えているが出生後診断例も依然として多い。欧米で
は、パルスオキシメータによる CCHDのスクリーニング法が近年提案され、その有効性が報告されている。しか
し、国内では標準的なスクリーニング法は提案されておらず、パルスオキシメータによる CCHDのスクリーニング
は未だ普及しているとは言えない。我々は日本産婦人科医会の協力を得て、全国の分娩施設責任者を対象にアン
ケート調査を行い、 CCHDのパルスオキシメータによるスクリーニング導入の必要性および実行可能性について肯
定的な回答が多かったことを報告している。【目的】国内のあらゆる分娩施設で実施可能なスクリーニングのプ
ロトコール案を作成する。【方法】欧米からのスクリーニング法を比較検討し、国内分娩施設の状況を把握した
うえで、最も実施可能なプロトコール案を検討した。【プロトコール案】日齢1までに下肢で SpO2値を少なくと
も数分間測定して最高値を記録する。最高値が95％未満のときには、 CCHDおよび呼吸障害の有無を評価できる医
師の診察を受けることが望ましい。【考察】欧米からの報告では右上肢と下肢の SpO2値を測定するプロトコール
が多いが、実現可能性および簡易性を考慮して下肢のみの測定でのスクリーニング法を提案した。また、下肢の
みの測定であるため CCHD以外にもチアノーゼを起こす呼吸障害症例が同基準に該当する可能性があるが、これら
の症例も含めて適切な評価治療ができる医師の診察を受けることは有意義と考えられる。
 
 

心臓外科を有さない総合周産期母子医療センターにおける小児循
環器医の役割

○浦島 崇1,2, 保科 宙生1,2, 飯島 正紀2, 森 琢磨2, 林田 慎哉1 （1.総合母子保健センター愛育病院, 2.東京慈恵
会医科大学小児科）
Keywords: 胎児診断, 心室中隔欠損, 総合周産期
 
【背景】総合周産期母子医療センターである当院は、心臓外科を有さず外科的医療を要する場合は近隣の病院へ
転送が必要であり、迅速な対応が予測される児の抽出が重要である。【目的】緊急的外科治療に対応できない病
院における小児循環器医の役割を明らかにする。【方法】2018年1月から2019年12月の２年間で当院小児循環器外
来を受診した児を後方視的に検討した。【結果】 VSDを除く明らかな心疾患が胎児エコーで見つかった場合は心
臓外科を有する施設へ紹介とした。院内出生数は6017名であった。胎児診断で心疾患が疑われ他院へ紹介と
なった例は４０例であった。川崎病を除く小児循環器外来新患数は195名で149名が院内からの受診で胎児診
断・新生児回診での有症状児が122名（ VSD50名うち25名が筋性部型、 PDA25名、 PS 20名、不整脈１２名、肺高
血圧５名、 TOF2名、その他6名）、院内乳幼児健診での心雑音・不整脈２７名、他院からの紹介は46名
だった。外来フォロー中に VSD8名と TOF2名は心臓外科がある施設へ紹介とし希望により当院と併診としたが
TOF1名は外来フォロー中に自宅で突然死した。 NICUから退院せずに心疾患治療目的で転院となったのは10名で未
熟児 PDA3名、 CoA2名(13trisomyと21trisomy各1名）、 TOF1名、 Ebstein1名、肺動脈閉鎖1名、 DORV＋
PDA1名、心筋症疑い1名だった。出生直後に心疾患に伴う人工呼吸管理・緊急手術目的での転送症例はいな
かった。全出生数の約2%が小児循環器外来を受診し0.3%が手術もしくは適応評価のため他施設紹介と
なった。【考察】胎児エコーにより外科手術適応症例と非適応症例の鑑別が的確に行われ心臓外科を有さない病
院における出生後の管理に有用であった。頻度の多い VSDに対して三次医療機関へ紹介するタイミングの見極め
が一番重要なタスクである。
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先天性心疾患合併妊娠の周産期管理の問題点
○北川 陽介1, 嶋田 淳1, 小山石 隼1, 佐々木 都寛1, 大谷 勝記1, 高橋 徹1, 三浦 文武1, 市瀬 広太2 （1.弘前大
学 医学部附属病院 小児科, 2.青森市民病院 小児科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 妊娠, フォンタン
 
【背景】成人先天性心疾患(ACHD)患者の増加に伴い、単純な CHD合併妊娠だけでなく、以前は出産の難しかった
複雑心奇形合併患者の妊娠・出産に接する機会が増えてきている。【目的】 CHD患者の妊娠・出産の全体像を把
握し、特に周産期の管理に難渋した症例についてその問題点を検討する。【対象・方法】当科で
フォローし、2002～2019年に妊娠した CHD合併症例を後方視的に検討した。【結果】症例は23例(術後18)。中央
値で、出産年齢29歳(16-40)、妊娠週数39週(24-42)、出生体重2916g(693-4088)。出産回数は計39回(経腟分娩
32、帝王切開7)で、1回9例、2回11例、3回1例、5回1例。疾患は VSD 11(術後7)、 CoA/VSD 術後2、 BAV未手術
1、その他 TOF、 DCRV、 pAVSD、 Ebstein、 Cor triatriatum、 PDA、の術後が各1で、 Fontan術後は２(SLV
1、 TA 1)。母体死亡1、新生児死亡1。(症例1)31歳 SLV、20歳で TCPC、妊娠前 NYHA１。妊娠33週帝王切開で出
産。児は体重1724g。分娩後心不全の進行あり産後42日目まで入院。(症例2)28歳 TA、8歳で TCPC、妊娠前
NYHA１、妊娠27週帝王切開で出産。児は体重1050gで、胎児母体間輸血症候群のため重度の貧血を合併。母も緊急
腹壁血種除去術を受けた。(症例3)27歳 partial AVSD、4歳で MVR。妊娠前の NYHA１。初産婦で、12週時に MSに
よる心不全が急速に進行し死亡。(症例4)22歳 Ebstein +VSD、11ヵ月で三尖弁形成と VSD閉鎖。2：1房室ブ
ロックに伴う徐脈に対し、出産前に一時的ペースメーカーを挿入し経腟分娩にて出産。【結論】妊娠前に血行動
態の安定している症例は、概ね周産期も問題なく経過した。しかし Fontan症例は妊娠前に安定した状態であって
も母児ともに加療を要した。また、妊娠前に遺残病変のある患者で妊娠後急速に心不全が進行した。今後も
CHD合併妊娠は増加していくことが予想されるが、特に Fontan症例や遺残病変のある患者は、妊娠前はその適応
や時期の検討、妊娠後は厳重な周産期管理が必要である。
 
 

新生児期における単純型大動脈縮窄症の治療適応
○林 知宏, 中原 優, 山内 真由子, 服部 真也, 土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 脇 研自, 新垣
義夫 （倉敷中央病院小児科）
Keywords: 単純型大動脈縮窄症, 大動脈峡部, 治療適応
 
【背景】単純型大動脈縮窄症は、出生後に大動脈峡部 isthmusが拡大して治療を要さない場合があり、プロスタ
グランジン製剤（ PGE1）の開始判断が困難な場合がある。【目的】新生児期における単純型大動脈縮窄症の治療
介入の指標について検討すること。【対象・方法】2009年から2019年までに当院 NICUに入室し、単純型大動脈縮
窄症と診断した12例。在胎週数33～40週（中央値36週）、出生体重1230～2850g（中央値1953g）。 PGE1を使用せ
ずに経過観察した10例（ Ni群）。心収縮低下や心不全症状のため大動脈修復術を施行した2例（ Op群）。上行大
動脈径 ascAo(mm)、 isthmus径(mm)、 isthmus/ascAo径比（ I/A ratio）、 LVDd%などを Ni群では A：診断時
（日齢0～2）、 B：日齢4～13、 C：日齢14以降で、 Op群では診断時に測定した。【結果】診断時 I/A ratioは
Op群で0.22,0.25、 Ni群で 0.27～0.4（中央値0.32）。 Ni群の3例で診断時の isthmus径(mm)＜｛体重
(kg)｝(mm)であった。 Ni群（ A→ B→ C）で isthmus（2.15±0.25→2.63±0.32→3.64±0.57, P＜0.05）、
ascAo（6.57±0.67→6.97±0.75→7.37±1.34, P＜0.05）、 I/A ratio（0.32±0.03→0.37±0.04→0.50±0.11, P＜
0.05）、 LVDd%（90.7±15.0→102.1±23.2→119.2±19.6, P＜0.05）といずれも経時的に有意な拡大を認めた。
Ni群の全例で PDAが縮小・閉鎖したが、循環不全や心収縮低下などを来した症例はなく、治療介入を要さな
かった。 PDA残存例はいずれも左右シャントであった。【考察】 isthmus径(mm)≦｛体重(kg)｝(mm)で大動脈修
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復術の適応との報告がある。本検討では、症候性でなく I/A ratio＞0.25であれば、 isthmus径(mm)≦｛体重
(kg)｝(mm)であっても PGE1を使用せず慎重な経過観察で新生児期の治療介入を回避できる可能性が示唆された。
I/A ratio増大に並行して LVDd%・ ascAo径も拡大しており、出生後の肺血流増加に伴う心拍出量の増加が
isthmus径の拡大に影響している可能性がある。
 
 

良好な経過で第3子を出生したフォンタン術後女性
○石戸 博隆, 佐藤 竜太朗, 関根 麻衣, 松村 峻, 岩本 洋一, 増谷 聡 （埼玉医科大学総合医療センター 小児
科）
Keywords: Fontan, 出産, 管理
 
【背景】 Fontan術後症例の妊娠・出産は、必ずしも禁忌には該当しないが、状態に応じたリスクを有し、相応の
覚悟と管理を要する。当院で初の Fontanの出産を経験した。梗塞既往があったが第三子を良好に出産した症例を
報告する。 
【症例】2経産の28歳女性。単心室・共通房室弁・大動脈縮窄で、2歳時に TCPC（ lateral tunnel）・ DKS・房
室弁形成術を施行された。18歳で第1子を出産（35週2日、帝王切開、2498g）。21歳で第2子を出産（切迫早
産、29週3日、帝王切開、1023g。児は細菌性髄膜炎・脳膿瘍・精神発達遅滞）。その後、怠薬・喫煙もあり、腎
梗塞・脳梗塞が相次いだが、幸い後遺症なく軽快した。25歳時に VV短絡を AVPで閉鎖した。妊娠非推奨であった
が今回妊娠し、自宅から近い当院での出産を強く希望し、妊娠23週で当院を紹介受診した。 NYHA 1で共通房室弁
逆流中等度であった。リスク分類は modified WHO分類 III、 CARPREGスコア1点・ ZAHARAスコア3.25点（それぞ
れ母体心疾患合併症率27%, 43.1%）であった。ワーファリン・ ACE阻害薬を休止、アスピリンで維持、33週から
入院・ヘパリン開始、アスピリンは前日まで、今回も帝王切開、脊髄くも膜下麻酔と硬膜外麻酔の併用（
sequential CSE）、 Aライン・ CVライン挿入、術後 ICUに一泊の方針とした。活動量計を装着したところ、歩数
は入院までが2000-7000歩（平均約3000歩程度）であったのに対し、入院後分娩までは平均約1000歩と安静度増加
が示唆された。36週5日、2555gで元気な女児を出産、産褥経過も良好で8日目に母子ともに退院した。現在産後約
一年、 NYHA１、末梢静脈圧12mmHg（推定 CVP 10 mmHg）で外来通院中である。 
【結論】前施設多科から貴重な情報が得られたこと、本人の自覚が増してコンプライアンスがよくなったこ
と、院内の連携がうまくいったことが、母子の非常に良好な経過に貢献した。比較的若い年齢であったことも有
利であったと考えられた。
 
 

先天性風疹症候群に合併した大動脈弁下狭窄の一例
○石井 瑶子1, 清水 武2, 長岡 孝太2, 山口 英貴2, 大山 伸雄2, 柿本 久子2, 藤井 隆成2, 籏 義仁2, 富田 英2

（1.昭和大学小児科学講座, 2.昭和大学病院 小児循環器・先天性心疾患センター）
Keywords: 先天性風疹症候群, 大動脈弁下狭窄, 左室流出路病変
 
【背景】先天性風疹症候群は動脈管開存症、末梢性肺動脈狭窄などの心疾患合併が多く、大動脈弁下狭窄を合併
する症例は極めてまれである。【症例】在胎31週、1125gで出生、先天性風疹症候群の診断。白内障、難聴、精神
発達運動遅滞および末梢性肺動脈狭窄の診断で経過観察をされた。経過中、心臓超音波検査で大動脈弁通過血流
の加速が徐々に顕在化、最大流速が2歳で3.9m/sec、5歳で4.2m/secと圧較差の増悪が予測され、心電図で左側胸
部誘導に T波の平坦化を認めた。同時期より児の活動性も増加し、治療方針決定のため全身麻酔下に経食道超音
波検査および心臓カテーテル検査を施行した。経食道超音波検査では、大動脈二尖弁と、半月状膜様構造物によ
る限局性の大動脈弁下狭窄を認めた。膜様構造物は大動脈弁直下に位置し Kelly分類 I型の大動脈弁下狭窄と診
断した。大動脈弁は血流による振動と肥厚を伴っていた。心臓カテーテル検査時の引き抜き圧較差は30mmHgであ
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り、引き続き経過観察の方針とした。【考察】先天性風疹症候群に大動脈弁下狭窄を合併した症例は、文献上過
去2例を認めるのみで、本症例は3例目である。本邦の1例は本症例と酷似した Kelly分類 I型の大動脈弁下狭窄で
あり、外科的に膜様構造物の切除が行われ良好な結果をえている。先天性風疹症候群における動脈管開存症や末
梢性肺動脈狭窄の発生機序はウイルスによる直接的な細胞破壊、細胞分化障害や低酸素障害に起因するとされる
が、大動脈弁下狭窄の発症機序が同一のメカニズムによるものか否かは明確でない。【結語】先天性風疹症候群
に合併した大動脈弁下狭窄の一例を報告した。一般に動脈管開存では大動脈二尖弁をはじめとする左室流出路病
変を合併しやすいことが知られている。先天性風疹症候群でも左室流出路病変への注意が必要と考えられた。
 
 

新生児一過性心筋虚血の一例
○峰松 伸弥1, 飯田 千晶1, 熊本 崇1, 田代 克弥2 （1.佐賀大学医学部附属病院 小児科, 2.唐津赤十字病院 小児
科）
Keywords: 新生児一過性心筋虚血, 新生児仮死, 心不全
 
新生児一過性心筋虚血(nTMI)は新生児仮死との合併が知られており、生後早期に見つかる事が多い。このため生
後48時間以内での心エコー検査が推奨されている。今回出生後の呼吸障害が改善したにも関わらず、日齢３に心
不全に至った nTMIを報告する。症例：胎児期は異常なく、在胎38週4日、出生体重2712g、二次病院産科施設で出
生した。 APGAR score 8/8だったが、 SpO2低下が持続し出生30分後に小児科医へ診察を要請された。その時点で
不規則呼吸と筋緊張低下、チアノーゼがあり、直ちに用手換気が行われ SpO2 90%台に回復した。 pH 7.098，
pCO2 78.6mmHg， Lactate 6.4mmol/Lとアシデミアがあり、新生児呼吸障害と診断されネーザルハイフ
ロー(HFNC)を開始された。治療開始後速やかに呼吸障害は改善し、当日の心エコー検査に異常はなかったが、日
齢2に頻脈・哺乳時の呼吸障害、日齢3に胸部 X線写真で心拡大が出現し、 LVEF 25%と著明な左室機能低下を認め
た。また推定右室圧は55mmHgと高く、 PPHN+左心不全と診断され、 DOA、 DOB、ミルリノン、シルデナフィルを
開始された。日齢6に痙攣様の動きがあり、日齢7に当院へ転院となった。前医の血液検査で CK-MB・心筋トロポ
ニンの上昇があり、日齢4の心電図で左側胸部誘導の ST上昇を認め重篤な心筋虚血が示唆された。その後 LVEFは
経時的に改善し、日齢19の Tl+BMIPPシンチグラフィで血流代謝ミスマッチを認めた。β遮断薬、 ACE阻害薬など
の慢性心不全治療を展開し日齢36に退院とした。月齢7のシンチグラフィではミスマッチが改善し、 CAGで冠動脈
が正常であったため nTMIと診断した。出生直後の心エコー所見に問題がなくとも、新生児仮死の蘇生処置を要し
た場合には継続した心機能の観察が重要である事を再認識した。
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）58（ P58） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患1
指定討論者:岩朝 徹（国立循環器病研究センター 小児循環器内科）
 

 
ambrisentanから macitentanへの薬剤変更が奏効した小児特発性肺動脈性肺高
血圧症の一例 
○井田 紘人, 中川 良, 中野 克俊, 浦田 晋, 朝海 廣子, 松井 彦郎, 犬塚 亮 （東京大学医学部附属
病院小児科） 
当院フォローアップ中の小児期発症 I/HPAH患者における持続静注用カテーテ
ルトラブルの検討 
○下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井 卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医
科歯科大学 医学部 小児科, 2.国立病院機構災害医療センター） 
高用量 nifedipine内服下でコントロール良好な IPAHの1例 
○松木 惇, 高橋 辰徳, 安孫子 雅之 （山形大学 医学部 小児科） 
Dasatinib併用維持療法中に肺高血圧を認めた急性リンパ性白血病の一例 
○平田 拓也, 松田 浩一, 赤木 健太郎, 武野 亨, 吉永 大介, 馬場 志郎, 滝田 順子 （京都大学医学
部附属病院 小児科） 
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ambrisentanから macitentanへの薬剤変更が奏効した小児特発性
肺動脈性肺高血圧症の一例

○井田 紘人, 中川 良, 中野 克俊, 浦田 晋, 朝海 廣子, 松井 彦郎, 犬塚 亮 （東京大学医学部附属病院小児
科）
Keywords: 肺動脈性肺高血圧症, エンドセリン受容体拮抗薬, 心臓カテーテル検査
 
【背景】小児の特発性肺動脈性肺高血圧症(iPAH)治療における確立されたエビデンスは乏しく, 今日では成人に
準じた薬剤治療が試みられている. 近年, 組織移行性と親和性が高いエンドセリン受容体拮抗薬である
macitentanの肺動脈性肺高血圧症(PAH)に対する有効性が示されつつあり, 小児への適用が検討され得る. 【症
例】4歳8ヶ月男児. 生来健康であったが, 4歳3ヶ月頃から活動量の低下を認め, 健診で心雑音を指摘された. 心
臓超音波検査では右心系の拡大を認め, 三尖弁収縮期圧較差(TRPG) 109mmHgと高値であった. また, 脳性ナトリ
ウム利尿ペプチド(BNP)は1113(ng/L)と高値であり, WHO機能分類は３, 6分間歩行テストでの歩行距離は220mと高
リスクであった. 心臓カテーテル検査では平均肺動脈圧(mPAP) 92mmHg, 肺/体血圧比(mPAP/mSAP) 1.12, 肺/体血
管抵抗比(Rp/Rs) 1.15と高値であった. 血液検査では肺高血圧の原因となる他の疾患は否定的であったことから
iPAHと診断し, 急性肺血管反応性試験に不応であったことから tadalafilと ambrisentanによる2剤併用療法を開
始した. 治療開始から4ヶ月後の評価では mPAP/mSAP 1.03, Rp/Rs 1.1と改善に乏しく, ambrisentanを
macitentanに変更したところ, その4ヶ月後には TRPG 65mmHg, BNP 18.4(ng/L)と減少し, また mPAP/mSAP
0.678, Rp/Rs 0.619と改善を認めた. WHO機能分類は２-３, 6分間歩行テストは363mとなり, その後も同薬剤によ
る治療を継続している. 【考察】本症例では ambrisentanから macitentanへ薬剤を変更したことで臨床所見の改
善, 低リスク状態への移行が得られた. 成人 PAH治療に準じれば, 2剤併用療法にプロスタサイクリン製剤の追加
使用も考慮されるが, 吸入回数が多いなどコンプライアンスの観点から小児への導入が困難な可能性がある. 小
児において macitentanの有効性は確立されていないが, 本症例の経過からはその有効性が期待され, 今後の検証
が待たれる.
 
 

当院フォローアップ中の小児期発症 I/HPAH患者における持続静注
用カテーテルトラブルの検討

○下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井 卓1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学
医学部 小児科, 2.国立病院機構災害医療センター）
Keywords: 肺動脈性肺高血圧, カテーテルトラブル, 静注プロスタグランジン製剤
 
【背景】重症 I/HPAH患者に対する静注プロスタグランジン I 2製剤の持続投与は有効な治療法だが、カテーテル
の長期留置に伴うトラブルにより状態の悪化を生じるリスクが存在する。【目的】持続静注用カテーテルのトラ
ブルの発生状況や原因を把握し、その予防策について検討すること。【方法】当院への入院歴(2013年1月~2020年
2月)がある小児期発症 I/HPAH患者のうち静注プロスタグランジン I 2製剤の持続投与症例を対象とし、発生した
トラブルの詳細について診療録を用いて後方視的に検討した。カテーテルトラブルについては、入れ替えを要す
る感染、破損、カフの露出、事故抜去を対象とした。【結果】持続静注のためカテーテルを留置している患者は
5人、初回留置時の年齢は10~14歳(中央値12歳)だった。男子3名、女子2名だった。留置後のフォローアップ期間
は1年0ヶ月~7年1ヶ月(中央値4年10ヶ月)であり、カテーテル入れ替えを要したのは、1回が4人、3回が1人
だった。原因としては閉塞が1件、カテーテルの破損が1件、自宅での事故抜去（着替え中）が1件、明らかな刺入
部からの感染が2件、カフの露出が2件だった。カテーテル留置からトラブルまでの期間は最短192日、最長1324日
(中央値796日)だった。トラブル時(抜去時)はいずれも可及的速やかに医療機関で末梢ルートからの投与に変更し
ており、全身状態の悪化を認めた症例はいなかった。【考察】カテーテルは長期留置の必要があり、一定頻度で
トラブルが起こることは避けられない。トラブルの多くは、留置型カテーテルのカフが皮下組織に十分に癒着し
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なかったことが原因である。長期肺高血圧治療中の若年者はカフが皮下に癒着しにくい可能性がある。【結
論】小児肺高血圧症例での長期留置型カテーテルは通常よりもトラブルが起こりやすい可能性がある。注意深い
管理と、トラブル時の対処法の確認が重要である。
 
 

高用量 nifedipine内服下でコントロール良好な IPAHの1例
○松木 惇, 高橋 辰徳, 安孫子 雅之 （山形大学 医学部 小児科）
Keywords: IPAH, 高用量, nifedipine
 
【背景】急性肺血管反応性試験(AVT)陽性の特発性肺動脈性肺高血圧症(IPAH)ではカルシウム拮抗薬(CCB)が治療
選択となりうるが， AVT陽性例はわずか10%程度で，長期的な CCB responderはさらに少ないとされている.  
【症例】16歳女性．5歳時に動悸，息切れあり， NYHA IIIの IPAHと診断した．初回カテーテル検査 (NO負荷前→
NO負荷後(以下同様))： mean PAP (60)→(24) mmHg， PAWP (7) mmHg， Rp 15.1→3.9 U・ m2， CI 3.5→4.4
L/min/m2(以降単位略)． AVT陽性と診断し， sildenafil， beraprost， nifedipine 20 mg/日を開始，以降
sildenafil→ tadalafilに変更， nifedipine 30 mg/日に増量した．13歳時カテーテル検査： mean PAP (41)→
(16)， Rp 11.3→2.6， CI 3.1→3.8． nifedipineによる歯肉肥厚を認め，低血圧のリスクや肺血管の reverse
remodeling作用がない点も考慮し nifedipineを減量する方針となり， ambrisentanを導入， beraprost→
selexipagへ変更， nifedipine 30→15 mg/日に減量した．14歳時カテーテル検査： mean PAP (28)→(12)， Rp
4.9→1.4， CI 4.2→3.7． selexipag有効と判断したが，増量に伴い頭痛，顎痛，下痢を認め漸減中止，
nifedipine 15→90 mg/日まで漸増した．16歳時カテーテル検査： mean PAP (24)→(21)， Rp 4.3→2.7， CI
3.2→3.3． 
【考察】一旦減量した CCBの再増量を図り，高用量 nifedipine内服下で肺動脈圧は正常化した．診断時から11年
が経過しているが依然 CCB responderであり， CCBを主軸とした治療継続が妥当と考えられる． 
【結語】稀だが本症例のように長期的に CCBが著効する例もあるため， AVT陽性例に対しては高用量投与を含め
た CCBの効果について十分に検討することが重要であると考えられる． CCBの至適用量や他剤との併用について
は今後検討が必要である．
 
 

Dasatinib併用維持療法中に肺高血圧を認めた急性リンパ性白血病
の一例

○平田 拓也, 松田 浩一, 赤木 健太郎, 武野 亨, 吉永 大介, 馬場 志郎, 滝田 順子 （京都大学医学部附属病院
小児科）
Keywords: Dasatinib, 肺高血圧, 小児
 
【背景】近年小児白血病治療の進歩が著しく、使用する薬剤が増加している。それに伴い、肺高血圧をきたす可
能性のある薬剤を使用することも増加している。 Dasatinibはチロシンキナーゼインヒビター(TKI)で慢性骨髄性
白血病(CML)の治療で使われ、成人では非常にまれだが肺高血圧を合併することで知られている。しかし小児発症
CMLが極めて少ないためか、 Dasatinibによる小児の肺高血圧の報告はほとんど無い。【症例】8歳男児。フィラ
デルフィア染色体（ BCR-ABL遺伝子）陽性急性リンパ性白血病に対し、 Imatinibで治療を開始するも腹痛、四肢
疼痛、 D-dimer高値のため、同じ TKIで BCR-ABL遺伝子により親和性があり副作用の報告が少ない Dasatinibに
変更し、強化・寛解・維持療法を行っていた。治療開始後71週の髄注後に体重増加（2kg）、聴診で3,4音を聴取
し、胸部 X-pで心拡大と胸水貯留、心エコーで右心系の拡大と右室収縮力低下、 TR flow 3.4m/sと肺高血圧と心
不全を認めた。酸素投与、利尿剤で全身状態を安定させ、心臓カテーテル検査を施行したところ、平均肺動脈圧
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は32mmHgで、 Rp 8.47U・ m2であった。 Dasatinibに伴う肺高血圧を疑い、 Dasatinibを一旦中止し、マシテン
タン、タダラフィルを導入した。肺血管拡張薬導入後の心臓カテーテル検査では、平均肺動脈圧が15mmHg、 Rp
1.71 U・ m2と改善していた。酸素を中止し、一旦中止していた化学療法を肺高血圧の合併の報告が少ない
nilotinibに変更して経過観察中である。【考察・結論】 Dasatinibによる肺高血圧の発症は0.45％程度と言われ
ており、その病態の解明はまだされていない。 Dasatinib中止により肺高血圧が改善するという報告や、別の
TKIに変更しても肺高血圧が進行した報告もあり、再維持療法中は特に慎重な経過観察が必要と考えられる。
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）59（ P59） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患2
指定討論者:石田 秀和（大阪大学大学院医学系 研究科小児科学）
 

 
周産期低酸素は若年 SUGEN/低酸素ラットにおいて肺動脈性肺高血圧を増悪さ
せる：新たな致死性、進行性の PAHラットモデルとその分子的機序 
○大下 裕法1,3, 三谷 義英1, 澤田 博文1, 坪谷 尚季1, Jane Kabwe2, 淀谷 典子1, 大橋 啓之1, 大矢
和伸1, 丸山 一男2, 平山 雅浩1 （1.三重大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.三重大学大学院医学
系研究科 麻酔集中治療学, 3.名古屋市立大学 大学院医学研究科 新生児・小児医学分野） 
可逆性の肺高血圧症および右心不全を呈し、確定診断に苦慮した閉塞性睡眠時
無呼吸症候群の幼児例 
○白石 春生1,2, 永井 礼子1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 佐々木 理1,3, 武田 充人1

（1.北海道大学病院 小児科, 2.北見赤十字病院 小児科, 3.天使病院 小児科） 
慢性早剥羊水過少症候群の母体から出生した超低出生体重児の肺高血圧に関す
る考察 
○宮本 辰樹, 音田 泰裕 （福岡大学病院 小児科） 
心室中隔欠損術後に肺高血圧症を合併した Down症候群患者の術前右心機能に
関する検討 
○川村 順平, 塩川 直宏, 高橋 宜宏, 中江 広治, 上野 健太郎 （鹿児島大学病院 小児科） 
肺高血圧症を呈した Scimitar症候群, 肺分画症の一乳児例 
○吉川 靖, 白石 真大, 名和 智裕, 澤田 まどか, 高室 基樹 （北海道立子ども総合医療・療育セン
ター） 
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周産期低酸素は若年 SUGEN/低酸素ラットにおいて肺動脈性肺高血
圧を増悪させる：新たな致死性、進行性の PAHラットモデルとそ
の分子的機序

○大下 裕法1,3, 三谷 義英1, 澤田 博文1, 坪谷 尚季1, Jane Kabwe2, 淀谷 典子1, 大橋 啓之1, 大矢 和伸1, 丸山
一男2, 平山 雅浩1 （1.三重大学大学院医学系研究科 小児科学, 2.三重大学大学院医学系研究科 麻酔集中治療
学, 3.名古屋市立大学 大学院医学研究科 新生児・小児医学分野）
Keywords: 肺動脈性肺高血圧, 周産期低酸素, エピジェネティック
 
【背景】周産期侵襲が遠隔期の肺動脈圧上昇に繋がる事を示唆するデータが知られているが、肺動脈性肺高血圧
(PAH)、閉塞性血管病変(PVD)への影響は不明である。【目的】周産期低酸素刺激が SUGEN低酸素(SuHx)処置
PAHラットの PAHと PVDを悪化させるという仮説を検証した。【方法】胎児ラットを出産前後の10日間の低酸素暴
露により周産期低酸素ラットを作成した。7週齢ラットに SUGEN5416投与と3週間低酸素暴露により SuHx処置
PAHラットを作成した。周産期低酸素の有無に7週齢 SuHx処置の有無を掛けた4群を作成し(N=40）、15週齢で血行
動態解析(RVSP、 AoSP、 RV/LV+IVS)と肺血管形態解析(閉塞性血管病変・叢状病変の比率、中膜肥厚率)を
行った。また周産期低酸素の影響を確認する為、7週齢の SUGEN処理前の健常ラットで血行動態解析と肺血管形態
解析を行った(N=8）。さらに、7週齢ラットから採取、培養した肺動脈平滑筋細胞(PASMC)を用いて細胞増殖能を
測定した(N=12)。【結果】15週齢の SuHx非処置健常ラットで、周産期低酸素は体重増加、生存率、血行動態、組
織のいずれの指標にも影響しなかった。15週齢の SuHx処置ラットで、周産期低酸素が体重増加率(＜.001)、生存
率(60％ vs100％、＜.001)、 RVSP(＜.001)、 RVSP/AoSP(＜.001)、 RV/LV+IVS(＜.001)、閉塞性血管病変率(＜
0.05)、叢状病変率(＜0.05)、中膜肥厚(＜0.05)を悪化させた。 SuHx処置前７週齢の健常ラットでも、周産期低
酸素は体重増加、生存率、血行動態、組織のいずれの指標にも影響しなかった。7週齢ラットから採取、培養した
PASMCにおいて周産期低酸素は ERKのリン酸化を亢進させ(＜.005)、増殖能を増加させた(＜.005)。【結論】周産
期低酸素は、健常ラットに影響はないが、 PAHラットの生存率、血行動態、閉塞性血管病変を悪化させた。周産
期侵襲が関連した PASMC増殖能の亢進は、エピジェネティックなメカニズムを介してラットの閉塞性 PVDの発生
に寄与する可能性がある。
 
 

可逆性の肺高血圧症および右心不全を呈し、確定診断に苦慮した
閉塞性睡眠時無呼吸症候群の幼児例

○白石 春生1,2, 永井 礼子1, 谷口 宏太1, 阿部 二郎1, 泉 岳1, 山澤 弘州1, 佐々木 理1,3, 武田 充人1 （1.北海
道大学病院 小児科, 2.北見赤十字病院 小児科, 3.天使病院 小児科）
Keywords: 睡眠時無呼吸症候群, 肺高血圧, 右心不全
 
【背景】小児の閉塞性睡眠時無呼吸症候群（ OSAS）は稀ながら肺性心を惹起することがあり、その原因の大多数
は著明な口蓋扁桃肥大およびアデノイド増殖症とされている。今回我々は口蓋扁桃肥大およびアデノイド増殖症
は軽度とされたものの、 OSASによって可逆性の肺性心をきたしたとみられる症例を経験したので報告する。【症
例】2歳7か月男児。2歳頃から入眠中のいびきが目立ち始め、2歳6か月頃から顔面浮腫が出現し、当科を紹介受
診。胸部単純 X線写真で心拡大を認めた。心臓超音波検査では右心拡大を認め、覚醒中の推定右室圧は体血圧の
5割弱であったが、自然入眠時には約8割と悪化した。さらにこの際強いいびきを認め、経皮的酸素飽和度（
SpO2）70%台と低値であり、 BNP 2,800pg/mlと著増していたことから肺高血圧症および右心不全を疑い緊急入
院。気管挿管、集中治療室での管理を要した。各種精査により心内・心外シャント、下気道狭窄は否定され
た。気管挿管直後から肺高血圧はほぼ消失し、入院5日目に抜管。 OSASを強く疑ったが、耳鼻咽喉科による診察
では口蓋扁桃肥大およびアデノイド増殖症は軽度であり手術適応はないとされ、入眠中に複数回装着したカプノ
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メーターでも CO2貯留は検出されなかった。しかし入院16日目から睡眠時無呼吸が顕在化し、その間の SpO2低下
と EtCO2高値（60mmHg台）を認めた。この時点でも口蓋扁桃肥大およびアデノイド増殖症は軽度と判断された
が、診断的治療として口蓋扁桃・アデノイド切除術を施行したところ、 OSASは大きく改善。その後も肺高血圧症
や右心不全の再燃はみられていない。【考察】小児では口蓋扁桃肥大やアデノイド増殖症が軽度であっても
OSASが生じ、可逆性の肺性心をきたすことがある。本発表ではその複合的要因についても検討する。肺性心の診
断においては症状や所見の経時的変化をとらえ、丁寧に鑑別を進めることが重要である。
 
 

慢性早剥羊水過少症候群の母体から出生した超低出生体重児の肺
高血圧に関する考察

○宮本 辰樹, 音田 泰裕 （福岡大学病院 小児科）
Keywords: 肺高血圧症, 超早産児, 気管支肺異形成症
 
【緒言】慢性早剥羊水過少症候群（ Chronic abruption oligohydramnios sequence以下 CAOS）は，7日以上続く
出血源不明の性器出血，出血開始時の羊水量は正常，破水の診断なく羊水過少となる三徴を呈する病態であ
る．早産や児の呼吸障害を発症しやすく，致死率が高い．今回我々が経験した症例を提示し，合併した肺高血圧
に関して考察を加え報告する．【症例1】在胎25週1日，出生体重752gの女児．母体は妊娠17週より性器出血があ
り， CAOSと診断．胎盤病理でびまん性絨毛膜羊膜ヘモジデローシス（以下 DCH）や絨毛膜羊膜炎（以下 CAM）は
なく，臍帯炎を認めた．児は，肺低形成や dry lung syndrome（以下 DLS），新生児遷延性肺高血圧症（以下
PPHN）を認めず，日齢74まで人工呼吸管理を要した．慢性肺疾患のため在宅酸素療法導入後，日齢117に退
院．【症例2】在胎25週5日，出生体重494gの男児．母体は妊娠10週より性器出血があり， CAOSと診断．胎盤病理
で局所的なヘモジデリン沈着と CAMの所見を認めた．児は， DLS， PPHNを認めなかったが，高条件の呼吸管理を
要した．日齢28に慢性肺疾患の増悪に伴う肺高血圧をきたし，肺血管拡張療法を開始した．日齢108に一酸化窒素
を，日齢143に人工呼吸器を離脱するも呼吸状態が安定せず，日齢299に気管切開を行った．【症例3】在胎25週
0日，出生体重 721gの女児．母体は妊娠16週より性器出血があり， CAOSと診断．胎盤病理で DCHと CAMの所見を
認めた．児は， DLS， PPHNを認めず，心室中隔欠損を合併していた．肺高血圧をきたし，一酸化窒素や酸素投与
で改善せず，現在も鎮静下で人工呼吸管理中．【結語】 CAOSは早産の原因となり，児の肺に重大な損傷を与え
る．症例2，3は重度の肺機能低下と肺高血圧を合併したが，肺小動脈に対する酸素や一酸化窒素の反応性は乏し
く，治療に難渋する．
 
 

心室中隔欠損術後に肺高血圧症を合併した Down症候群患者の術前
右心機能に関する検討

○川村 順平, 塩川 直宏, 高橋 宜宏, 中江 広治, 上野 健太郎 （鹿児島大学病院 小児科）
Keywords: Down症候群, VSD, 右心機能
 
【背景】 Down症候群 (DS) の中でも肺動脈閉塞性病変の強い症例では、心室中隔欠損 (VSD) 術後に遷延する肺
高血圧を発症すると考えられている。 DSの術後肺高血圧発症例では、術前から右心機能が低下している可能性が
ある。【目的】乳児期に手術を行った VSD患児 57例 (他の心疾患を合併する例、 DS以外の染色体異常を有する
例、呼吸器合併症を伴う例を除く) を対象に、術前右心機能と術後在宅酸素療法（ HOT）導入の有無について後
方視的に解析し、有用性を検討した。【方法】 DS群と非 Down (NDS) 群に分類し、患者背景、 VSD術前の心臓超
音波計測値を比較した。また、術後に HOTを導入した Down (HOT-DS) 群と導入しなかった Down (NHOT-DS) 群,
NDS 群の3群に分け、比較検討した。【結果】 DS群は19例 (33%) , NDS群は 38例 (67%)であった。手術時日齢,
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VSD径, Qp/Qsでは両群に差はなかった。 DS群では NDS群と比較して、低体重であった (中央値 4.9 kg vs. 5.5
kg , p=0.022) 。術前の右心機能では、 RV FACが小さく (中央値 35.8% vs. 43.7%, p=0.022) , TAPSEが低値で
あった (中央値 11.9 mm vs. 14.1mm, p=0.002) 。また、術後 HOTを有した例は7例 (12%) 存在し、すべて DS群
であった。3群間の比較では、 HOT-DS群は RA longitudinal strain (RA LS) (中央値 30% vs. 36% vs. 38%,
p=0.05), TAPSE (中央値 11.0mm vs. 12.3mm vs. 14.1mm, p=0.0089) において、他の2群より低値で
あった。【考察】術後肺高血圧を伴う HOT-DSの群では、 VSD術前から既に肺高血圧により右室収縮能低下や右室
拡張末期圧上昇に伴う心房機能低下を認めており、肺血管閉塞性病変が強いことが想定される。 DS児におい
て、術前の RA strain, TAPSEは術後遷延性肺高血圧の予後予測因子になり得ると考えられた。
 
 

肺高血圧症を呈した Scimitar症候群, 肺分画症の一乳児例
○吉川 靖, 白石 真大, 名和 智裕, 澤田 まどか, 高室 基樹 （北海道立子ども総合医療・療育センター）
Keywords: scimitar症候群, 肺高血圧, 肺分画症
 
【はじめに】 Scimitar症候群は, 右肺静脈の全てまたは一部が下大静脈に流入する部分肺静脈還流異常
(PAPVR)があり, Scimitar signを認めるものと定義され, 肺分画症や肺高血圧症(PH)を高頻度に伴う. 【症
例】4ヵ月女児. 4ヵ月健診で体重増加不良を指摘され, 前医に紹介. 心エコーで右心室拡大, 推定圧較差
55mmHgの重度三尖弁閉鎖不全（ TR）から PHの診断で, 当院に紹介となった. 造影 CTで, 右肺静脈の右房と下大
静脈への還流, 腹腔動脈を起始し右下肺野を還流する異常血管を認めた. 心臓カテーテル検査で Scimitar症候
群, 肺分画症, 高心拍出性心不全と診断し, 肺分画症の主要還流動脈塞栓術を施行した. 塞栓術後, 右室圧
44/edp8, 平均肺動脈圧(mPAP) 28mmHgに改善した. 利尿薬中止後1ヵ月の外来受診で PH増悪（ TRPG 77mmHg）を
認め利尿薬を再開し, TRPG 40mmHgに改善した. 生後7ヵ月, Qpへの寄与が大きいと考えた右肺静脈-右房の
PAPVR修復術を施行. 術後に sildenafilを導入した. 1か月後の心臓カテーテル評価で Qp/Qs＝1.2, mPAP
36mmHg, Rp 8.4u・ m2と PHの増悪を認め, ambrisentan導入と酸素投与を開始している. 【考察】肺血管拡張薬の
導入は容量負荷を増悪させる可能性を懸念し, PAPVR修復術後に行った. 残存している肺分画症の栄養血管に対し
て経皮的塞栓術を検討している. 【結語】 Scimitar症候群の解剖学的修復は障壁が多く, PHを伴う場合の治療方
針を単純に“ treat and repair”と“ repair and treat”に二分することは難し, 血行動態評価に基づく治療方針
再検討の反復が必要である.
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）60（ P60） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患3
指定討論者:柴田 映道（慶應義塾大学医学部 小児科）
 

 
偏食によるビタミン B1不足のため肺高血圧を呈した1例 
○佐々木 都寛1, 橋本 礼佳1, 小山石 隼1, 三浦 文武1, 山本 洋平1, 嶋田 淳1, 北川 陽介1, 大谷 勝
記1, 高橋 徹2, 市瀬 広太3 （1.弘前大学 医学部 小児科, 2.弘前大学 医学部 保健学科, 3.青森市民
病院 小児科） 
高度摂食障害によるビタミン欠乏から肺高血圧に至った男児 
○福田 淳奈, 河合 駿, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 若宮 卓也, 小野 普, 金 基成, 柳 貞光,
上田 秀明 （神奈川県立こども医療センター循環器内科） 
胸郭内腫瘍を合併した BMP9遺伝子のナンセンス変異を有する遺伝性肺動脈性
肺高血圧症の女児例 
○石井 卓1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 渡邉 友博1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学 小
児科, 2.国立病院機構 災害医療センター 小児科） 
キャリーオーバーした特発性/遺伝性肺動脈性肺高血圧症の臨床的特徴 
○中山 智孝1,2, 高月 晋一2, 判治 由律香2, 川合 玲子2, 松裏 裕行2 （1.高知大学医学部付属病院 小
児科, 2.東邦大学医療センター大森病院 小児科） 
小短絡の心室中隔欠損症に合併した遺伝性肺動脈性肺高血圧の一例 
○内山 弘基, 石川 貴充 （浜松医科大学 小児科） 
Ca拮抗薬が奏功した遺伝性肺動脈性肺高血圧症の1例 
○細川 奨1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井 卓1, 土井 庄三郎2 （1.東京医
科歯科大学 小児科, 2.国立病院機構災害医療センター 小児科） 
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偏食によるビタミン B1不足のため肺高血圧を呈した1例
○佐々木 都寛1, 橋本 礼佳1, 小山石 隼1, 三浦 文武1, 山本 洋平1, 嶋田 淳1, 北川 陽介1, 大谷 勝記1, 高橋 徹
2, 市瀬 広太3 （1.弘前大学 医学部 小児科, 2.弘前大学 医学部 保健学科, 3.青森市民病院 小児科）
Keywords: 微量元素, ビタミンB1 , 肺高血圧
 
【初めに】飽食の現代において栄養の過剰摂取や偏食による微量元素の不足等が問題視されている．【背景】ビ
タミン B1(Vit B1)不足に肺高血圧(PH)を合併した症例が散見されるものの広く認識されているとは言い難
い．【目的】偏食のため Vit B1が不足し PHを呈した1例を経験したので報告する．【症例】4歳男児．発達障害
あり．上気道炎症状で前医を受診し，酸素飽和度の低下(SpO2 87%)を認められ，心エコー検査で PHが疑われ
た．転院時，活動性低下あり，呼吸障害なし， SpO2 93%(酸素カヌラ3L/分)，偏食のため微量元素測定(後日に
Vit B1 11ng/mL(基準値20-50)が判明)，心エコー検査で構造異常なし，心室中隔が左室側に凸，右房右室間圧較
差64mmHg等を認めた．心臓カテーテル検査は室内気，酸素負荷， Vit B1静注後の条件下で順に測定し，肺動脈圧
(PAp)(mmHg)94/40＜59＞，90/40＜58＞，82/37＜53＞，肺動脈楔入圧(mmHg)＜4＞，＜3＞，＜3＞，肺血管抵抗
(Rp)(Wood単位・ m2)22.3，21.1，19.0，心係数(L/min/m2)1.9，2.1，2.2等を確認． Vit B1不足による二次性の
PHを強く疑い，初期治療として Vit B1のみを投与． Vit B1補充後から速やかに心エコー検査で右室圧の低下を
認め， Vit B1補充28日後に PAp28/10＜15＞， Rp3.2を確認．【考察】本症例では心拍出量の増加は認めず，ま
た，酸素負荷よりも Vit B1静注で肺動脈圧・肺血管抵抗がより低下した． Vit B1不足による PHの成因はいまだ
不明であり， PH発症のメカニズムを推測するうえで興味深い血行動態を認めた．【結語】どの程度の Vit B1不
足が PHを呈するのか明確な指標はなく， Vit B1補充のみによる治療効果の予測も困難であり，今後も症例の蓄
積が重要である．
 
 

高度摂食障害によるビタミン欠乏から肺高血圧に至った男児
○福田 淳奈, 河合 駿, 水野 雄太, 池川 健, 杉山 隆朗, 若宮 卓也, 小野 普, 金 基成, 柳 貞光, 上田 秀明
（神奈川県立こども医療センター循環器内科）
Keywords: 肺高血圧, 摂食障害, ビタミン
 
【背景】肺動脈性肺高血圧症(PAH)の原因としてビタミン欠乏に伴うものが報告されている。その中で脚気心と言
われるビタミン B1 欠乏によるものが有名だがビタミン C欠乏も肺高血圧症の原因となることが報告されてい
る。我々は高度摂食障害に伴うビタミン欠乏に伴う PAHの男児を経験したので報告する。【症例】7歳男児、精神
発達遅滞の既往があり高度の摂食障害を認めていた。1週間前からの呼吸障害のため前医受診し肺高血圧が疑われ
当院に転院搬送された。当院到着時の心エコーでは右室が左室を圧排し、 severe TR、 Act/Et 0.28と著名な
PAHを認めた。純酸素での人工呼吸管理と血管作動薬では酸素化・血圧を維持できず一酸化窒素(NO) 吸入を開始
した。直後から酸素化・血圧は著明に改善し、心エコーでは左室の圧排像は消失した。白米、鮭フレーク、納
豆、水のみの偏食の既往からビタミン不足による PAHを疑い各種ビタミンの補充を開始した。入院翌日から
Sildenafil内服を開始し NOは漸減中止した。入院5日目に抜管、11日目に ICUを退室した。入院時の検体でビタ
ミン Cは感度未満、ビタミン B1は基準値未満であることを確認し Sildenafil内服を中止した。退院前の心臓カ
テーテル検査で mean PA 19 mmHg、 Rp 4.11 units× m2であった。【考察】脚気心による PAHの機序には肺動脈
血管の拡張による肺血流の増加、左室拡張末期圧の上昇が原因とされている。一方ビタミン Cは NO合成経路に関
与し、その欠乏により PAHを来すと考えられている。 PAHの鑑別として摂食障害の既往のある症例ではビタミン
欠乏による肺動脈性肺高血圧症を鑑別に上げる必要がある。
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胸郭内腫瘍を合併した BMP9遺伝子のナンセンス変異を有する遺伝
性肺動脈性肺高血圧症の女児例

○石井 卓1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 渡邉 友博1, 細川 奨1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学 小児科, 2.国
立病院機構 災害医療センター 小児科）
Keywords: 遺伝性肺動脈性肺高血圧, BMP9, 胸郭内腫瘤
 
【はじめに】肺動脈性肺高血圧症 PAHの原因遺伝子として GDF2(BMP9)が報告されているが臨床像の詳細は明らか
になっていない。【症例】13歳、女性。家族歴、既往歴に特記すべきことなし。8歳時から労作時呼吸困難を自覚
し11歳時に二度の失神を認めた。精査の結果、 PAHを認め、遺伝子検査で GDF2(BMP9)のナンセンス変異を認めた
ことから遺伝性肺動脈性肺高血圧症 HPAHの診断となった。診断時の心臓カテーテル検査の結果は、平均肺動脈
圧=72mmHg、 mean Pp/Ps=1.03、肺血管抵抗係数=34.2WU・ m2であった。内服３剤（ selexipag、 riociguat、
macitentan）による upfront combination therapyを開始したが、治療効果が不十分であったため診断後5か月時
から epoprostenolの持続静注を開始した。治療開始後1年半の時点で epoprostenolは55ng/kg/minまで増量した
が、肺動脈圧（平均圧=58mmHg、 mean Pp/Ps=0.85）、肺血管抵抗係数（9.8WU・ m2）は依然として高い状態が続
いている。加えて、経過中に followで行った CTで胸郭内（椎骨と右気管支の間）に淡い造影効果を伴う腫瘤
（水平断で25mm、冠状断で60mm）を認めた。診断時の CTでは明らかな腫瘤は確認できず、経過中に増大したと考
えられた。他の画像所見とその後の経過から悪性腫瘍は否定的であり、現時点では無治療で経過観察中であ
る。児の状態と腫瘤の部位から生検はリスクが高いと考え行えていないが、画像診断上は lymphangiomaを最も
疑っている。【考察】 BMP9の遺伝子変異による HPAHは症例が少ないため臨床像は明らかになっていないが、発
症機序から考えると他の HPAHに比べて重症となりうる。また、 BMP9はリンパ管や血管の形成にも関与してお
り、その異常が本症例における胸郭内腫瘤の合併に繋がっている可能性もある。【結語】 BMP9の変異をもつ
HPAHでは重症な経過をたどる可能性を念頭におくとともに、肺血管病変以外の合併症にも注意する必要がある。
 
 

キャリーオーバーした特発性/遺伝性肺動脈性肺高血圧症の臨床的
特徴

○中山 智孝1,2, 高月 晋一2, 判治 由律香2, 川合 玲子2, 松裏 裕行2 （1.高知大学医学部付属病院 小児科, 2.東
邦大学医療センター大森病院 小児科）
Keywords: 肺動脈性肺高血圧症, 長期予後, 移行期医療
 
＜背景＞小児期発症の特発性/遺伝性肺動脈性肺高血圧症（ I/HPAH）は生命予後改善に伴い成人に至る症例が増
加している。＜目的＞長期生存している小児期発症 I/HPAHのキャリーオーバー症例の特徴を明らかにするこ
と。＜方法＞小児期発症 I/HPAH症例のうち、5年以上定期観察し16歳以上に達した32例について、直近に行われ
た肺血行動態を中心に患者特性を調査した。＜結果＞初診時年齢は11.8（4.6-19.7）歳、女15：男17、遺伝性は
8例（25％）。2005年以前の初診が23例（72％）と多く、観察期間は14.5（6.5-19.9）年で、直近のカテ時年齢は
25.4（17.7-34.9）歳。肺血管拡張薬の内訳は、 PGI2持続静注が26例（うち6例が離脱）、ベラプロスト8例、セレ
キシパグ4例、 PDE5阻害薬/sGC刺激薬が27/4例、エンドセリン受容体拮抗薬が28例で、全例が（逐次）併用療法
を受け、27例（84％）が3剤併用中。直近の肺血行動態は、平均 PA圧（ MPAP）が52（18-93） mmHg、平均 RA圧
が5（1-9） mmHg、 PVRIが12.6（1.8-32.4） Wood・ m2、心係数が3.4（1.9-5.5） l/min/m2、 PVR/SVRが
0.7（0.1-1.32）で、酸素負荷反応性は半数で MPAPが10％以上低下したが、20％以上の有意な低下は2例のみ。
MPAP＜40 mmHgに達した症例は7例（22％）と少ないが全例、遺伝子変異や家族歴がなく、うち5例は PGI2持続静注
が著効し離脱しえた。 WHO/NYHA機能分類は29例（90％）が II度以下、3例が III度（うち2例は肺移植登
録）、就労状況はフルタイム15/パートタイム6/学生4/無職7（うち精神疾患1・発達障害3）。6分間歩行試験が行
われた23例の歩行距離は605（416-790） mと良好だった。主たる診療科は過半数が小児科、8例（25％）が内科へ
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転科、5例（15％）が内科と併診中であった。＜結論＞小児期発症 I/HPAHのキャリーオーバー症例は肺血管拡張
薬の併用療法でも MPAPが十分低下していない症例が多いが、長期にわたって病状安定が得られていた。移行期医
療については今後の課題である。
 
 

小短絡の心室中隔欠損症に合併した遺伝性肺動脈性肺高血圧の一
例

○内山 弘基, 石川 貴充 （浜松医科大学 小児科）
Keywords: 心室中隔欠損症, 遺伝性肺動脈性肺高血圧, SOX17遺伝子
 
【はじめに】先天性心疾患(CHD)に合併する肺高血圧(PH)は染色体異常に伴うものや、短絡が多く高肺血流に伴う
ものが一般的である。今回我々は、小短絡の筋性部心室中隔欠損症(mVSD)のため経過観察していたが経過中に
PHが増悪し、遺伝子検査によって遺伝性肺動脈性肺高血圧症(HPAH)と診断した症例を経験したので報告す
る。【症例】症例は1歳女児。在胎39週5日、体重3632gで当院にて経膣分娩で出生し、日齢4に心雑音を聴取され
心エコーにて mVSDと診断された。欠損孔の径は2mm台と小さく肉柱部の欠損であり、その他 CHDは認めず体重増
加も良好に経過した。生後4ヶ月の時点で心エコーにて VSD短絡は両方向となり severe PHの状態であった。心カ
テを施行し等圧の PHを認め、 Qp/Qsは1.2だった。鎮静時に著明な上気道閉塞を認め、後に喉頭軟化症と診断し
た。気道閉塞による PHの増悪も考慮し、肺血管拡張薬の内服と在宅での nasal-CPAPを導入した。欠損孔に見合
わぬ PH所見であったため遺伝子検査を施行し、 SOX17遺伝子異常を認め、 HPAHと診断した。また、生来より左
肩甲骨高位と頸椎癒合を認め、臨床的に Klippel-Feil症候群と診断したが、 HPAHとの関連は不明である。【考
察】 SOX17遺伝子異常は CHDに合併する HPAHの原因遺伝子として報告されている既知の遺伝子異常である。短絡
が小さな CHDに合併する PH患者において遺伝子検査を行うことは、治療に関しての意義は少ないが、将来的な予
後の推定に関しては意義があると思われる。
 
 

Ca拮抗薬が奏功した遺伝性肺動脈性肺高血圧症の1例
○細川 奨1, 下山 輝義1, 長島 彩子1, 山口 洋平1, 渡邉 友博1, 石井 卓1, 土井 庄三郎2 （1.東京医科歯科大学
小児科, 2.国立病院機構災害医療センター 小児科）
Keywords: 肺高血圧症, Ca拮抗薬, 血管攣縮
 
【背景】近年肺動脈性肺高血圧症(PAH)に対して標的治療薬が使用されるが、その中に Ca拮抗薬が奏功する症例
が存在する。今回我々は遺伝性肺動脈性肺高血圧症(HPAH)と診断した症例に対して治療を開始し、4年後に Ca拮
抗薬が著効することが明らかになった症例を経験したので報告する。【症例】10歳男子。６歳頃より労作時の息
切れ、易疲労感が出現。小学1年の学校心臓検診で心電図異常を指摘されたことを契機に前医紹介。三尖弁逆流圧
較差63mmHgの重症肺高血圧症が疑われ酸素投与を開始した後、当院に転院した。しかし当院での心臓カテーテル
検査では、肺動脈圧(PAp)47/17(29)mmHg, 肺血管抵抗係数5.8Wood単位と想定外に低く、逐次併用療法を開始し
た。しかし標的治療薬による PApの改善は想定外に悪く、診断時から1年で3剤併用療法となった。診断3年後のカ
テーテル検査中に自然覚醒した際、平均肺動脈圧が急激な上昇(25mmHg→50mmHg)を認め血管攣縮が疑われた。そ
の後学校で運動後に失神発作を1度認めた。診断4年後のカテーテル検査中に故意に覚醒させると、 PApは体血圧
近くまで急激に上昇した。一方で20ppmの一酸化窒素吸入下では、覚醒による PApの上昇は抑制された。このこと
から Ca拮抗薬を開始したところ、自覚症状、心電図・心エコー所見は劇的に改善した。【考察】本症例から考え
得る Ca拮抗薬の有効な PAHを疑う点は、(1)心エコーと心臓カテーテル検査による肺動脈圧に大きな解離があ
る、(2)血行動態による評価と日常生活における症状に解離がある、あるいは(3)心臓カテーテル検査中の体動や
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覚醒で急激な肺動脈の上昇を認める、などが挙げられる。その一因として血管攣縮の可能性が考えられる。【結
論】小児において日常の肺動脈圧上昇をカテーテル検査で正確に評価するために、覚醒時の圧データが有用であ
る。
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）61（ P61） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患4
指定討論者:松裏 裕行（東邦大学医学部 小児科学講座）
 

 
先天性肺リンパ管拡張症を合併した総肺静脈還流異常症11か月男児 
○大西 佑治1, 時高 留依1, 縄田 慈子1, 古田 貴士1, 岡田 清吾1, 鈴木 康夫1, 長谷川 俊史1, 本田
成美2, 池田 栄二2, 豊村 大亮3, 杉谷 雄一郎3 （1.山口大学大学院 医学系研究科医学専攻 小児科学
講座, 2.山口大学大学院 医学系研究科 病理形態学分野, 3.福岡市立こども病院 循環器科） 
肺葉性肺気腫合併に対して肺葉切除後に根治し得た先天性心疾患の4例 
○久保 慎吾1, 田中 敏克1, 三木 康暢1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 小川 禎治1, 富永 健太1, 城戸 佐
知子1, 大嶋 義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器内科, 2.兵庫県立こども病院 心臓血管外科） 
large VSDを二期的に閉鎖した重症 CLD-PH合併の超早産児例－至適心内修復時
期はいつか？ 
○関根 麻衣1, 佐藤 竜太朗1, 川崎 秀徳1, 先崎 秀明2, 舛岡 歩3, 岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 増谷 聡1

（1.埼玉医科大学 総合医療センター 小児科, 2.北里大学 小児科, 3.埼玉医科大学 国際医療セン
ター 小児心臓外科） 
小児の静脈血栓症2例の治療経験 
○近田 正英1, 宮入 剛1, 北 翔太1, 麻生 健太郎2, 水野 将徳2, 桜井 研三2, 中野 茉莉恵2 （1.聖マ
リアンナ医科大学 心臓血管外科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科） 
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先天性肺リンパ管拡張症を合併した総肺静脈還流異常症11か月男
児

○大西 佑治1, 時高 留依1, 縄田 慈子1, 古田 貴士1, 岡田 清吾1, 鈴木 康夫1, 長谷川 俊史1, 本田 成美2, 池田
栄二2, 豊村 大亮3, 杉谷 雄一郎3 （1.山口大学大学院 医学系研究科医学専攻 小児科学講座, 2.山口大学大学院
医学系研究科 病理形態学分野, 3.福岡市立こども病院 循環器科）
Keywords: 肺リンパ管拡張症, 肺高血圧症, 総肺静脈還流異常症
 
【緒言】先天性肺リンパ管拡張症（ CPL）は, 出生直後からびまん性に拡張した肺リンパ管による重度の拘束性
換気障害をきたす． CPLの一部は総肺静脈還流異常症（ TAPVC）や左心低形成症候群などの左心系閉塞性疾患に
合併し，これらの多くは致死的である．【症例】生後11か月の男児．近医で在胎39週5日に体重3,266gで出生し
た．出生直後からチアノーゼをみとめ前医に搬送された．同院で TAPVC（ Ib），心房中隔欠損症，および大動脈
縮窄症と診断され，日齢1に修復術が実施された．術後に利尿薬およびボセンタンが開始され，日齢49日に退院し
た．生後4か月時に啼泣後に失神し，当院に入院した．心エコー検査で左肺静脈狭窄（ PVO）（左肺静脈血流速度
2.4 m/s）および推定右室圧の上昇（85 mmHg）をみとめた． PVO解除のため前医に転院し，心臓カテーテル検査
において肺動脈圧66/25（44） mmHg, 肺動脈圧／体血圧比0.80, 肺血管抵抗4.5 wood unit･ m2で重症肺高血圧と
診断された．しかし左肺動脈楔入圧15 mmHgと PVOは軽度で，手術適応はなかった．利尿薬の増量および非侵襲的
陽圧換気で呼吸状態はいったん改善したが，生後10か月頃から水分投与量に依存して肺高血圧の寛解および増悪
を反復した．生後11か月時に啼泣を契機とした肺高血圧の急性増悪により死亡した．病理解剖で著明な肺リンパ
管の拡張をみとめ CPLと確定診断した. 左 PVOは軽度であった．【考察】本症例は TAPVC術後の PVOは軽度で
あったが，基礎に CPLによる拘束性換気障害が存在したことが重度の肺高血圧に寄与していたと考えた．明らか
な PVOのない TAPVC術後肺高血圧症例では， CPLの存在を考慮し水分管理や肺高血圧治療をより厳格に行う必要
がある．
 
 

肺葉性肺気腫合併に対して肺葉切除後に根治し得た先天性心疾患
の4例

○久保 慎吾1, 田中 敏克1, 三木 康暢1, 松岡 道生1, 亀井 直哉1, 小川 禎治1, 富永 健太1, 城戸 佐知子1, 大嶋
義博2 （1.兵庫県立こども病院 循環器内科, 2.兵庫県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 肺葉性肺気腫, 先天性心疾患, 肺葉切除
 
【背景】肺葉性肺気腫を合併した先天性心疾患では健常肺および心臓への圧迫のため強い呼吸障害および血行動
態の増悪により治療に難渋することが多いが、肺気腫病変を切除することで呼吸機能が改善し、後日根治術が行
えた先天性心疾患4症例を経験したので報告する。【症例1】21trisomy、 DORV、 AVSDの男児。3ヶ月時に PABを
行い退院したが、6ヶ月頃より陥没呼吸が出現し CTで両側肺気腫と診断された。1歳6ヶ月時に呼吸不全で蘇生と
なり、 ECMO下で緊急的に左肺部分切除術を施行した。翌日 ECMOを離脱し、状態が落ち着いたところで右肺上葉
の残存病変も切除して呼吸状態は安定した。【症例2】 PDAの女児。生後2ヶ月頃より多呼吸・陥没呼吸あり前医
で右肺気腫、 PDAと診断された。 NPPV管理が離脱できず、4ヶ月時に当院へ転院し右肺中葉切除術を施行して呼
吸状態は改善した。【症例3】 TGA(II)の女児。31週1390gで出生し新生児期に PDA clippingを施行した。
NPPVから離脱できず CTで左肺気腫と診断し、3ヶ月時に mPABを行ったが呼吸状態が改善せず、11ヶ月時に左肺上
葉部分切除術を行うことで術後 NPPVから離脱できた。【症例4】 VSD、 ASD(II)、 PLSVCの女児。心カテで両心
室の拡張障害、 PHあり。 CTより肺気腫が疑われたため当院へ紹介された。9ヶ月時に右肺中葉切除を行い、術後
呼吸状態は改善し、心カテでは両心室の拡張障害および PHは軽快していた。【結語】いずれも肺気腫病変切除に
より呼吸状態が改善し、安全に心内修復を行うことができた。肺気腫を伴う先天性心疾患の場合、血行動態への
影響も大きく健常肺の肺血管床の発育を確保するためにも早期の肺葉切除が望ましい。
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large VSDを二期的に閉鎖した重症 CLD-PH合併の超早産児例－至
適心内修復時期はいつか？

○関根 麻衣1, 佐藤 竜太朗1, 川崎 秀徳1, 先崎 秀明2, 舛岡 歩3, 岩本 洋一1, 石戸 博隆1, 増谷 聡1 （1.埼玉医
科大学 総合医療センター 小児科, 2.北里大学 小児科, 3.埼玉医科大学 国際医療センター 小児心臓外科）
Keywords: 慢性肺疾患, 心内修復術, 肺血管
 
【目的】先天性心疾患に重症慢性肺疾患（ CLD）・肺高血圧（ PH）を合併すると、開心術（ ICR）後に管理困難
な肺血管攣縮が発生するリスクがある。こうした症例の至適介入時期は未確立である。重症 CLD-PHを伴う大きな
心室中隔欠損（ VSD）に対し、肺動脈絞扼術を行って十分に肺の成長・改善を待ち、二期的に VSDを閉鎖した超
早産児例を報告する。 
【症例】児は在胎23週4日、540g、 Apgar 4/8で出生し、長期に呼吸管理に難渋した。肺動脈弁下に2mmの大きな
VSDを認め、重度の CLD(III)を合併した。3ヶ月時に抜管できたが、呼吸状態は増悪し、酸素需要の増大を認め
た。肺血管拡張療法下でも左心容量負荷所見に乏しく、右左短絡増悪を伴う低酸素血症を反復した。1歳
5ヶ月、心エコーで VSD 7mmの両方向性短絡で、 LVDd 28.5mm（112%N）、 PR多量で圧較差が65mmHg（体平均血圧
64mmHg）と著高を示したが、左房容量負荷所見を認めるようになったため、手術可能性を考慮し心臓カテーテル
検査（カテ）を施行した。全身麻酔下、 FiO2 0.6で PaO2 67mmHgと低値だが、肺動脈圧48/18(32) mmHg、大動脈
圧62/43(51) mmHg、 Qp/Qs 2.5、 Rp 2.6 U・ m2で、呼吸を十分に保てば高肺血流・比較的低肺血管抵抗で
あった。重症 CLDを考慮し、1歳6ヶ月でまず肺動脈絞扼術を行った。心不全・呼吸状態は改善し、気管切開・
HOTで退院できた。その後の発育は良好で、年齢による CLDの改善を待ち、4歳のカテで、酸素負荷前後で mPAP
26, 22mmHg、 Rp 6.1, 2.9 U・ m2、 Qp/Qs 0.85, 1.6であった。 ICRはイベントなく終了した。術後一年で
mPAP 18, 21mmHg、 Rp 4.0, 3.5 U・ m2と良好に維持でき、肺血管拡張療法を継続している。 
【考察】本例は一歳時のカテ評価から、この時点の ICRも考慮されたが、重症 CLDを考慮して二期的治療と
し、4歳で ICRを行った。重症 CLD合併 VSDで、 CLDの改善をどこまで待機して ICRすべきかを明らかにするに
は、多施設による症例蓄積を要する。
 
 

小児の静脈血栓症2例の治療経験
○近田 正英1, 宮入 剛1, 北 翔太1, 麻生 健太郎2, 水野 将徳2, 桜井 研三2, 中野 茉莉恵2 （1.聖マリアンナ医科
大学 心臓血管外科, 2.聖マリアンナ医科大学 小児科）
Keywords: 静脈血栓, 肺梗塞, 小児
 
（はじめに）小児は成人と比較して血栓症の頻度は低いと言われていて、小児の止血機序の特異性、血管内皮細
胞の抗血栓性のためと考えられている。最近3年間で2例の静脈血栓症を経験したので報告する。（症例１）5歳男
児。急性リンパ性白血病で、ポートを作製し中心静脈カテーテルから抗がん剤投与中に、まずカテーテル先端に
血栓様索状物がついたのち、右房後壁に血栓が付着した。カテーテルを抜去し、ヘパリンの持続投与を施行し
た。しばらく血栓は存在したが、肺塞栓症を起こすことなく、約3か月後血栓は徐々に縮小して消失した。（症例
２）１４歳女性。一週間前から頭痛、吐き気、嘔吐があり、胃腸炎の疑いで脱水症状が強いため補液目的で入院
となった。入院後意識レベルの低下があり、心筋炎を疑い、心臓超音波検査を施行し、肺高血圧、三尖弁閉鎖不
全症と診断された。酸素化が悪化したため、挿管し NO吸入を開始し、ドブタミンとミルリノンの投与も開始し
た。循環が安定しないため、さらにエポプロステノールを開始し、レバチオを注腸で投与した。それでも状態が
改善しないため、ＰＣＰＳを装着する準備をしていた所心停止となり、心臓マッサージを施行しながらＰＣＰＳ
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を装着した。ＰＣＰＳ装着後の肺動脈造影で多数の肺動脈血栓が認められたため、開心術に移行した。心拍動下
に左右肺動脈を切開して、鋳型状の血栓を除去した。人工心肺離脱時に再度肺高血圧となり、ＰＣＰＳを再装着
した。第４病日にＰＣＰＳを離脱した。術後の造影ＣＴにて肺動脈の血栓は末梢にわずかであったが、全脳虚血
後の所見とＳＡＨが認められた。第６病日から再び循環が悪化し、脳所見からＰＣＰＳ再装着は行わず、第９病
日に死亡した。（結語）小児の静脈血栓症は、症例１のように基礎疾患を有する症例がほとんどであるが、症例
２のように基礎疾患が不明で重篤な転帰をとることもある。今回注意を喚起するためにも報告した。
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）62（ P62） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患5
指定討論者:土井 拓（天理よろづ相談所病院 小児科・先天性心疾患センター）
 

 
波動解析法を用いた肺動脈閉塞度の新たな非侵襲的評価～超音波 speckle
tracking法を用いて～ 
○片山 博視1,2, 宇津野 秀夫4, 根本 慎太郎3, 岸 勘太2, 津川 凌太郎4, 尾崎 智康2, 小田中 豊2, 蘆
田 温子2, 小西 隼人3 （1.高槻赤十字病院 小児科, 2.大阪医科大学 小児科, 3.大阪医科大学 小児心
臓血管外科, 4.関西大学 システム理工学部） 
トレプロスチニル持続静注から持続皮下注に変更しえた1歳児の1例 
○伊藤 諒一1,2, 山田 祐也1,2, 鈴木 孝典1,2, 森本 美仁1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1,2, 森鼻 英治2,
河井 悟1, 安田 和志1 （1.あいち小児保健医療総合センター 循環器科, 2.あいち小児保健医療総合セ
ンター 新生児科） 
18トリソミーにおける心内修復術に関連した死亡症例の肺循環の特徴 
○岸 勘太1, 蘆田 温子1, 小田中 豊1, 尾崎 智康1, 芦田 明1, 片山 博視2, 小西 隼人3, 根本 慎太郎3

（1.大阪医科大学附属病院 小児科, 2.高槻赤十字病院 小児科, 3.大阪医科大学附属病院 小児心臓血
管外科） 
先天性心疾患を有する18トリソミー症例に於ける肺生検所見 
○吉積 功1, 河田 政明1, 鵜垣 伸也1, 片岡 功一2, 佐藤 智幸2, 古井 貞浩2 （1.自治医科大学とちぎ
子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児
科） 
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波動解析法を用いた肺動脈閉塞度の新たな非侵襲的評価～超音波
speckle tracking法を用いて～

○片山 博視1,2, 宇津野 秀夫4, 根本 慎太郎3, 岸 勘太2, 津川 凌太郎4, 尾崎 智康2, 小田中 豊2, 蘆田 温子2, 小
西 隼人3 （1.高槻赤十字病院 小児科, 2.大阪医科大学 小児科, 3.大阪医科大学 小児心臓血管外科, 4.関西大学
システム理工学部）
Keywords: 肺高血圧, 位相差, speckle tracking
 
【背景】肺高血圧の診療において肺小動脈の閉塞性病変の定量的評価は重要だが確立されていない。理論上、波
動現象の２変数（圧力と流速）の位相差は位相角θで表され、動脈脈管の末梢の閉塞病変を反映する。我々は肺循
環を波動現象としてとらえ、心臓カテーテル検査時に圧―流速同時測定ワイヤーにより位相角θを算出し末梢肺動
脈の閉塞度を反映していることを報告してきた。また圧力データが血管内径データに置換しうることをシ
ミュレーション回路実験で示してきた。【目的】超音波診断装置を用いて、肺動脈血流速度と血管内径の位相差
により位相角θを算出し、肺動脈閉塞度を非侵襲的に評価しうるか否かを検討することである。【方法】同意の得
られた小児11例（コントロール（ C）群：7例、 PH(-)群：3例（ VSD2例、 ASD1例）、 PH群：1例（ VSD PH）
）で、主肺動脈長軸断面像にてパルスドプラ法にて肺動脈血流速度を、 Speckle tracking法による肺動脈壁内径
を計測し、その位相角θを算出した。使用機種はキャノンメディカル社 Artida。肺動脈前壁を心外膜面に、肺動
脈後壁を心内膜面と見なした関心領域を置き、 Transverse strainにより、一心周期内の変化曲線を求め、血管
内径変化曲線とした。心電図により血流波形と時相を合わせ、位相角θを求めた。【結果】正常群の内、2例に
データのばらつく症例があったが、その2例を除く9例で、位相角θは C群：-10.2+/-13.2°、 PH(-)群：-48.7+/-
16.8°、 PH(+)群：－75.4°で、 PH症例で位相角θの絶対値は大きかった。【考察】良好な画像から得られた
Strain曲線は血管内径変化曲線を反映し、位相角θは肺動脈の血管閉塞度を反映している。一方、データの再現性
が乏しい症例では心拍動に伴う肺動脈の位置移動（血管揺動）の影響が考えられた。【結語】血管揺動の影響に
対する補正が必要であるが、本法が超音波診断装置を用いた新たな肺動脈閉塞度の非侵襲的評価法として有用で
ある。
 
 

トレプロスチニル持続静注から持続皮下注に変更しえた1歳児の
1例

○伊藤 諒一1,2, 山田 祐也1,2, 鈴木 孝典1,2, 森本 美仁1,2, 郷 清貴1,2, 鬼頭 真知子1,2, 森鼻 英治2, 河井 悟1,
安田 和志1 （1.あいち小児保健医療総合センター 循環器科, 2.あいち小児保健医療総合センター 新生児科）
Keywords: 肺高血圧症, 局所反応, 幼児
 
【背景】トレプロスチニル(TRE)の持続皮下注(CSC)は持続静注(CIV)と比較し同等の治療効果があるとされ，感染
や事故抜去などのリスクが低下する一方で局所の炎症・疼痛などが問題となる．乳幼児に CSCを導入した報告は
まだ少ない．【症例】 Alveolar Capillary Dysplasia with Misalignment of Pulmonary Veinsの1歳5ヶ月男
児．臍帯ヘルニア，消化管閉鎖の胎児診断で近隣大学病院にて出生．呼吸障害・ PHが遷延し，遺伝子検査で
FOXF1エンハンサー領域の欠失を認め，肺移植適応と判断された．気管切開及び人工呼吸管理，肺血管拡張薬（タ
ダラフィル・マシテンタン）内服，ブロビアックカテーテルからの TRE CIVが導入され，在宅移行及びその後の
管理目的に転院．【転院後経過】 TRE 125ng/kg/min投与下で施行した心カテ(room air→ O2 + NO負荷)では，
meanPAP 38→28mmHg， Pp/Ps(mean) 0.76→0.55， RpI 4.40→2.18WU・ m2であった．しかし検査後にブロビ
アックカテーテルが破損したため一時的に PIカテーテルからの投与に切り替え，薬剤投与経路を再検討した．前
医から数えて4回目のカテーテルトラブルであり， CTでは両側の鎖骨下静脈および外頚静脈の閉塞も明らかなと
なった．さらなる静脈閉塞は将来の肺移植周術期管理に支障を来す可能性が高く， TRE CSCを試みる方針とし
た．【持続皮下注】穿刺部位は両上腕外側を選択．穿刺後1日の dry test後，生理食塩水の注入を行い疼痛の有
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無を確認．その後5日かけて TREを CIVから CSCへと変更した．局所炎症・疼痛はごく軽度であり受け入れは良好
であった．臨床症状・超音波検査等の所見は悪化を認めず， CSC導入後2ヶ月で施行した心カテ(room air→ O2 +
NO負荷)でも maenPAP 31→27mmHg， Pp/Ps(mean) 0.61→0.52， RpI 3.99→2.75WU・ m2と CIVと同等の結果が得
られた．【結語】幼児例での TRE CSCは CIVと同等の効果が期待でき，局所反応は成人例に比し軽微である可能
性がある．
 
 

18トリソミーにおける心内修復術に関連した死亡症例の肺循環の
特徴

○岸 勘太1, 蘆田 温子1, 小田中 豊1, 尾崎 智康1, 芦田 明1, 片山 博視2, 小西 隼人3, 根本 慎太郎3 （1.大阪医
科大学附属病院 小児科, 2.高槻赤十字病院 小児科, 3.大阪医科大学附属病院 小児心臓血管外科）
Keywords: １８トリソミー, 肺循環障害, 心内修復術
 
【緒言】当院では18トリソミー(T18)に対して心内修復術(ICR)を施行している。その中で周術期の死亡例や手術
を希望されていたが ICRに至らなかった症例を経験した。【目的】 T18における ICRに関連した死亡例の肺循環
の特徴を明らかにする。【方法】心臓カテーテル検査を施行しえた死亡症例の3例を後方視的に調査した。ま
た、生存例15例のデータと比較した。【結果】症例1、5か月、 SpO2=85%。手術希望があり評価の目的で当院に転
院。心臓カテーテル検査結果、 PAP:68/36(51)mmHg、 Pp/Ps:1.0、 Qp/Qs:1.7、 Rp:10.6WU・ m2、急性肺血管反
応性試験（ AVT）、 Rp:11.5と反応なし。手術適応なしと判断され紹介もとへ転院し、その数日後に死亡し
た。症例2、1才2か月、 SpO2：98%。日齢6に体重600gで肺動脈絞扼術（ PAB）を施行。 PAP：32/15(24)mmHg、
Qp/Qs:1.1、 Pp/Ps:0.45、 Rp:7WU・ m2、 Qp:2.3L/min/m2。 PAB後で PA圧上昇は軽度であったが Qpが少なく
Rpが高値であった。 PA圧が低く手術適応と判断され ICRを施行したが ARDSで死亡。症例3、2才1か月、
SpO2=92%、 PAP:63/30(45)mmHg、 Qp/QS:1.1、 Pp/Ps:0.83、 Rp:12.3WU・ m2。 AVTにて Rpが4.4まで低下。手
術適応と判断し心内修復術を施行。術後 NOでの PH管理を要し循環管理中に敗血症に起因する肺出血で死亡。生
存例でも Rpが6を超える症例があったが AVTで3以下まで低下していた。生存例の PABの施行時期は、全例で生後
4か月までに施行していた。【考察】死亡例は術前の Rpが高値であった。肺血管の反応性が残存している症例は
生存していた。手術適応がなかった症例は生後5か月ですでに Eisenmenger症候群を呈していた。良好な結果を得
るためには遅くとも生後4か月までに PABを行い、術前に血管反応性を確認する必要がある。【結語】心内修復術
に到達し良好な経過を得るためには適切な時期での PABと良好な肺循環の維持が重要である。
 
 

先天性心疾患を有する18トリソミー症例に於ける肺生検所見
○吉積 功1, 河田 政明1, 鵜垣 伸也1, 片岡 功一2, 佐藤 智幸2, 古井 貞浩2 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療
センター 小児・先天性心臓血管外科, 2.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児科）
Keywords: 18トリソミー, 肺生検, 先天性心疾患
 
背景18トリソミー（ T18）は超低出生体重や多様な合併疾患を有する事が多く、心臓手術適応の有無と手術介入
時期に関し少ない経験・情報の中で治療方針を模索している状況にある。また T18の剖検症例では進行性肺血管
閉塞性変化が生後2ヶ月という早い時期に観察されたとの報告もあるが、肺生検の報告は未だ僅かである。目的
T18患児14例の手術例を経験し、内７例で肺生検を併施した。これまで T18症例に於ける肺血管病理所見で得た知
見を報告する。対象と方法2016年1月以降先天性心疾患に対して手術介入した14例中肺生検を併施した7例を対象
とした。在胎週数33～41週(中央値37週)、出生時体重1478～2362g(中央値1920g)。 VSD 5例、 TOF 2例。肺生検
は、初回手術併施4例（肺動脈絞扼術（ PAB）時3例、一期的修復術時1例）、二期的修復時併施3例（ PAB後2例、
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BTS後1例）。手術時年齢は、初回手術症例では20～392日(中央値161日)、二期的修復症例3～5.8歳（中央値
3.9歳）。結果全例生存。 HE分類 I度3例、 II度2例、 III度2例、 IPVDは1.0～1.8（中央値1.2）。 HE分類
III度の2例の IPVDはそれぞれ1.7、1.8と比較的高値であった。内1例は1歳時の PAB時に肺生検を施行した症例
で、中膜の中等度肥厚と繊維性内膜肥厚所見を認めた。 PABから2年5か月後の心臓カテーテル検査で肺血管抵抗
(Rp)16.7単位、酸素負荷試験後 Rp 15.9と不可逆的肺高血圧を示し、現在内科的加療を行なっている。他の1例は
生後11日に PAB施行後3歳9か月の二期的手術施行時を行なった症例で、中膜肥厚の退縮と繊維性内膜肥厚所見を
認めた。術後肺血管拡張薬と在宅酸素使用し Pp/Ps 0.4程度で経過している。結語 PAB手術介入が1歳と遅い症例
で高度肺血管内膜病変と術後 PHの進行を経験した。また新生児期 PAB施行症例にも早期に内膜肥厚所見が見られ
たが、 PABによる肺血管床保護効果により二期的手術時には中膜肥厚の退縮が生じていたと考えられた。
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デジタルオーラル | 肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患

デジタルオーラル（ II）63（ P63） 
肺循環・肺高血圧・呼吸器疾患6
指定討論者:犬飼 幸子（名古屋第二赤十字病院）
 

 
当院の先天性門脈体循環シャント症例の臨床検討 
○辻岡 孝郎1, 泉 岳1, 武田 充人1, 小杉山 清隆1, 山澤 弘州1, 谷口 宏太1, 永井 礼子1, 本多 昌平2

, 阿保 大介3, 川村 典生4, 真部 淳1 （1.北海道大学病院 小児科, 2.北海道大学病院 消化器外科1,
3.北海道大学病院 放射線診断科, 4.北海道大学大学院 医学研究院 移植外科学） 
喀血に対して介入を行った先天性心疾患の検討 
○森 秀洋1, 江原 英治1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1, 藤野 光洋1, 福留 啓祐2, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣
敏2, 鍵崎 康治3, 西垣 恭一3, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科, 2.大阪
市立総合医療センター 小児不整脈科, 3.大阪市立総合医療センター 小児心臓血管外科） 
気道閉塞病変を合併した単心室患者の治療成績 
○長谷川 翔大, 松島 峻介, 和田 侑星, 日隈 智憲, 松久 弘典, 大嶋 義久 （兵庫県立こども病院 心
臓血管外科） 
肺血管拡張療法にて肺水腫をきたし、肺静脈閉塞性疾患が疑われるダウン症候
群の1例 
○石橋 信弘, 種岡 飛翔, 石橋 洋子, 桑原 義典, 本村 秀樹 （長崎医療センター 小児科） 
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当院の先天性門脈体循環シャント症例の臨床検討
○辻岡 孝郎1, 泉 岳1, 武田 充人1, 小杉山 清隆1, 山澤 弘州1, 谷口 宏太1, 永井 礼子1, 本多 昌平2, 阿保 大介
3, 川村 典生4, 真部 淳1 （1.北海道大学病院 小児科, 2.北海道大学病院 消化器外科1, 3.北海道大学病院 放射
線診断科, 4.北海道大学大学院 医学研究院 移植外科学）
Keywords: 肺高血圧症, 先天性門脈体循環シャント, 心血管系奇形
 
【背景】先天性門脈体循環シャント(CPSS)は稀だが，様々な先天奇形に加え後天的に肝肺症候群(HPS)や門脈性肺
高血圧症(PoPH)なども合併するため，早期の診断治療とともに長期の観察も重要である．【方法】当院の電子カ
ルテから，2005年以降に CPSSと診断された症例を抽出し，その診断および治療経過，心血管系などの先天奇形や
後天性の合併症の臨床経過，および予後についてを後方視的にコホートした．【結果】対象は9例，診断時年齢は
中央値で日齢43(0日-2歳8か月)，7例は新生児マススクリーニングで高ガラクトース血症を認めた．5例は開腹術
後またはカテーテル治療後で，1例は乳児期に自然閉鎖したが，2例は門脈本幹欠損で肝移植待機中である．8例が
心血管系奇形を合併し，心内奇形のない IVC欠損 1例， DORV+PSで BTシャント術後だが突然死した1例， VSD
2例と incomplete AVSD 1例は BVR施行済， VSD+ASD 1例と21 trisomyに合併した PDA 1例は小短絡のため手術を
要しておらず， LVNCを伴った unbalanced AVSDの1例は TdPも発症したため Glenn手術と同時に ICDを埋込み，
CTで CPSS閉鎖後の門脈圧を推定しながら Fontan待機中である． HPS合併はいないが，心内奇形のない IVC欠損
の1例において， CPSS閉鎖術後の12歳時に初めてエコーで RVp＞ LVpの重度の PHの所見を認めた．タダラフィル
･マシテンタン･セレキシパグ導入後の評価では， NYHA分類 1度， BNP 9.4pg/mL，6分間歩行試験 519m，心臓カ
テーテル検査では mean PAp 35mmHg， PAwp 5mmHg， Rp 6.0WU/m

2， CI 5.0L/min･ m2で，現在も定期観察中であ
る．【結語】当院では CHD合併例が多く， PoPHを合併したのは1例のみであったが CPSS閉鎖後に発症していた．
PHは，肝移植適応例ではハイリスク因子であるだけでなく， CHDの治療方針にも影響を与えるため， CPSSについ
ては小児循環器科医も大いに関心を寄せるべきである．
 
 

喀血に対して介入を行った先天性心疾患の検討
○森 秀洋1, 江原 英治1, 丸山 和歌子1, 中村 香絵1, 藤野 光洋1, 福留 啓祐2, 吉田 葉子2, 鈴木 嗣敏2, 鍵崎 康
治3, 西垣 恭一3, 村上 洋介1 （1.大阪市立総合医療センター 小児循環器内科, 2.大阪市立総合医療センター 小
児不整脈科, 3.大阪市立総合医療センター 小児心臓血管外科）
Keywords: 喀血, APCA, PVO
 
【背景】先天性心疾患には時に喀血を合併することがあるが、原因は様々である。軽症例では保存療法で軽快す
るが、重症例では致死的となり得るため、正確な診断と速やかな介入を必要とする。【対象と方法】2008年12月
から2019年3月までに喀血に対して当院でカテーテル治療または手術介入を行った7例について、喀血の原因・治
療成績について後方視的に検討した。【結果】初回治療時の年齢は0.5歳~43歳(中央値8歳)、診断の内訳は、術後
症例が4例(TOF,DORV,TGA,CAVSD各1例),未手術 TOF,気管支動脈蔓状血管腫、 rt.PV absence +lt.PVOが各1例ずつ
であった。喀血の原因としては、 APCA5例、 PVO2例であった。それらに対する治療介入は、 APCAに対してはコ
イル塞栓が4例、スポンゼルでの塞栓が1例で、内4例は喀血コントロール可能であった。一方、生後7ヶ月の気管
支動脈蔓状血管腫の症例は2度コイル塞栓術を施行したが、 massiveな APCAのため、喀血をコントロールでき
ず、死亡した。 PVOに関しては、 DORV術後の lt.PVOの症例で大動脈の吊り上げ術が有効であった。 rt.PV
absence+lt.PVOの1例は PVOに対する PTAを繰り返し、 lt.PVOに関してはある程度解除が得られた。一方、右肺
からの大量出血があり、 RPAのコイル塞栓を行い、喀血はコントロールできたが、最終的には肺障害で死亡し
た。【まとめ】重症な喀血を認めた症例の中には術後遠隔期の安定した時期に喀血を認めた症例が散見され
た。喀血は先天性心疾患の術後遠隔期の合併症の1つとして念頭に置く必要がある。造影 CT検査やカテーテル検
査は喀血後早期に施行することで出血部位を同定できる可能性があり、特にカテーテル検査では同時に責任血管
を塞栓することもできることから有用と考える。一方、 PVOに起因する喀血は PVOの解除が基本であり、手術ま
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たはカテーテル治療が必要とされる。喀血の原因は様々であり、病態に合わせて適切な治療選択を行う必要があ
る。
 
 

気道閉塞病変を合併した単心室患者の治療成績
○長谷川 翔大, 松島 峻介, 和田 侑星, 日隈 智憲, 松久 弘典, 大嶋 義久 （兵庫県立こども病院 心臓血管外
科）
Keywords: 気管閉塞病変, 単心室, Fontan循環
 
【背景】 Fontan循環に気道病変の影響は大きく, 単心室(SV)症例に気道閉塞病変を伴う場合は気道病変へ外科的
介入が望ましいが，その成績を検討された報告は少ない.【方法】気管狭窄(TS)と気管気管支軟化(TBM)を含む気
道閉塞病変を有する SV患者で，2000年から2019年の間に当院で治療した17例を対象とした.【結果】 TBMが13例,
TSが4例. SVに対する初回姑息術は体肺動脈シャント(SP)6例, Norwood型手術4例, 肺動脈絞扼(PAB)が3例,
Glenn型手術が1例で, 気道介入は16例に行った.気道介入は初回姑息術時4例,姑息術後8例, Norwood時2例,
Norwood後2例に行った．気道介入時の月齢は5[0-14]ヶ月, 体重は5.5[3.7-10.9]kgであった. TBMの圧排構造物
は,上行大動脈(aAo)-大動脈弓が6例で(内4例が SP後の aAo拡大であり, それらは全て右側大動脈弓または修正大
血管転位症), aAo吊上げ5例, aAo縫縮1例を施行. 下行大動脈(dAo)が3例あり, Norwood後 dAo後方吊下げ2例,
Norwood時大動脈弓部延長を1例に施行. 主肺動脈が2例で, 主肺動脈切離+SPを1例, Norwoodを1例に施行. 左肺動
脈(LPA)が2例で, LPA吊上げを1例, LPA前方転位を1例に施行. TSはバルーン拡張1例,気管形成を2例施行した. 内
2例は TBMを伴い, その内1例は再介入したが, 他1例は気管形成前に低酸素脳症をきたしていた. 介入していない
1例は, 気管分岐部狭窄が強く, さらに aAo拡大による気管支軟化症を伴い介入困難で, 気管切開後に換気不全で
死亡した.術後遠隔期死亡は2例(痰による窒息, 脳炎)あった．生存者全員に呼吸症状の改善または消失を認めた.
術前人工呼吸管理は8例, 術後新規気管切開は2例要した. Fontan到達が9例(53%), Fontan待機中が2例, TCPS後が
2例である. Fontan前の平均肺動脈圧は11.8±1mmHgであった.【結論】気道閉塞病変は Fontan到達の重大な阻害因
子であるが, 姑息術施行の際にはそれぞれの解剖学的形態に応じて, 適切に気道への介入を講じることが重要で
ある.
 
 

肺血管拡張療法にて肺水腫をきたし、肺静脈閉塞性疾患が疑われ
るダウン症候群の1例

○石橋 信弘, 種岡 飛翔, 石橋 洋子, 桑原 義典, 本村 秀樹 （長崎医療センター 小児科）
Keywords: 肺静脈閉塞性疾患, 肺高血圧症, ダウン症候群
 
【はじめに】大きな心内奇形を伴わない肺静脈閉塞性疾患の頻度は少ないが、肺高血圧の原因であり、ダウン症
候群や癌の転移症例などで報告がある。今回、ダウン症候群児に肺動脈性高血圧の治療を導入したところ、高度
の肺うっ血をきたし、肺静脈閉塞性疾患に伴う肺高血圧症が強く疑われる症例を経験した。肺高血圧の鑑別とし
て重要と思われたので報告する。【症例】女児。臍帯血流異常のため30週2日、820gで出生し、染色体検査でダウ
ン症候群と診断した。超音波検査にて ASD（5mm）を認めるも肺高血圧所見は生理的範囲内で経過した。生後2か
月から呼吸障害が出現し、咽頭/喉頭軟化症を認め HFNCを装着して呼吸状態は改善した。生後3か月に再度呼吸状
態が増悪し、著明な肺高血圧を認めた。超音波検査で肺静脈狭窄は認めず、造影 CTでは肺静脈還流異常を認めな
かったので肺動脈性肺高血圧と診断し酸素投与、ボセンタン、シルデナフィル投与を開始した。その後、肺
うっ血となり、感染も合併し重度の呼吸不全に陥ったので、人工呼吸管理を開始した。エポプロステノールを低
用量で開始したが、初期量で肺水腫をきたしたので中止した。造影 CTで肺静脈低形成、狭窄の評価は難しい
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が、治療経過から肺静脈閉塞性の病態が肺高血圧の原因であると考えられた。体重が2kg台と小さいため発育を待
ち、心臓カテーテル検査や肺生検など精査を進めていきたいと考えている。【考察】肺静脈閉塞性疾患は、特発
性肺動脈性肺高血圧症に症状が酷似しているが、肺血管拡張療法にて肺水腫を来し、予後不良であるため鑑別が
重要である。非常に稀な疾患で、乳幼児ではダウン症候群に合併した報告例が数例ある。ダウン症候群では心
臓、気道、肺などで種々の因子で肺高血圧となるが、本症例のように乳幼児期から進行性の肺高肺血圧があ
り、肺血管拡張剤で肺うっ血をきたした際には肺静脈閉塞性疾患も考慮する必要がある。
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デジタルオーラル | 心血管発生・基礎研究

デジタルオーラル（ II）64（ P64） 
心血管発生・基礎研究
指定討論者:廣野 恵一（富山大学医学部 小児科）
 

 
新生児期に重篤な不整脈を示した LQT3患者2名の iPS細胞由来心筋細胞を用い
た in vitroモデルの心機能評価 
○古谷 喜幸1, 羽山 恵美子1, 川口 奈奈子1, 島田 光世1, 松岡 瑠美子2, 稲井 慶1, 中西 敏雄1, 杉山
央1 （1.東京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科, 2.若松河田クリニック） 
出生前グルココルチコイド投与によるラット胎仔心臓の YAPの検討 
○中村 悠城1, 武半 優子1, 桜井 研三2, 松本 直樹1 （1.聖マリアンナ医科大学 薬理学, 2.聖マリア
ンナ医科大学 小児科学） 
ミトコンドリア病（ Leigh脳症）モデルマウスの心機能の評価とモデルマウス
由来心筋前駆細胞のミトコンドリア機能の検討 
○佐々木 大輔1,2, 武田 充人1, 山田 勇磨2, 原島 秀吉2 （1.北海道大学 医学部 小児科学講座, 2.北
海道大学 薬学部・大学院薬学研究院 薬剤分子設計学研究室） 
ストレス刺激による循環応答におけるマイクログリアの関与 
○吉沢 雅史1,2, 福士 勇人2,3, 河野 洋介1,2, 長谷部 洋平1,2, 小泉 敬一1, 武田 湖太郎4, 岡田 泰昌2

, 戸田 孝子1 （1.山梨大学 小児科, 2.国立病院機構村山医療センター 臨床研究部, 3.医療創生大学
健康医療科学部, 4.藤田医科大学 保健衛生学部） 
不死化 B細胞由来 iPS心筋細胞の分化誘導法の改善 
○羽山 恵美子1, 古谷 喜幸1, 川口 奈奈子1, 島田 光世1, 松岡 瑠美子2, 稲井 慶1, 中西 敏雄1, 杉山
央1 （1.東京女子医科大学循環器小児成人先天性心疾患科, 2.若松河田クリニック） 
川崎病マウスモデルにおける電気生理学的リモデリング 
○阿部 正徳1,2, Arditi Moshe1 （1.シーダーズサイナイメディカルセンター, 2.日本医科大学小児
科） 
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新生児期に重篤な不整脈を示した LQT3患者2名の iPS細胞由来心
筋細胞を用いた in vitroモデルの心機能評価

○古谷 喜幸1, 羽山 恵美子1, 川口 奈奈子1, 島田 光世1, 松岡 瑠美子2, 稲井 慶1, 中西 敏雄1, 杉山 央1 （1.東
京女子医科大学 循環器小児・成人先天性心疾患科, 2.若松河田クリニック）
Keywords: Nav1.5, LQT3, iPS
 
【背景】遺伝性心疾患患者の iPS細胞から分化誘導して得られる心筋細胞（ iPSC-CM）は、患者心筋細胞に代わ
り、先天性心疾患や遺伝性不整脈を引き起こす遺伝子変異による細胞機能変化の評価に用いることができる。
QT延長症候群（ LQTS）3は、 SCN5A遺伝子の機能獲得型変異によって引き起こされる。【目的】新生児期に重篤
な不整脈を示した LQT3患者（ SCN5A遺伝子ヘテロ接合体変異（ R1623Q）を持つ）2名の iPSC-CMを用いて心筋細
胞の機能評価を行う。【方法】患者末梢血から不死化 B細胞株を作製し、山中因子を導入して iPS細胞株とし、
CHIR99021や IWP4を順に添加する接着培養法により iPSC-CMを分化誘導した。多点平面微小電極システム（
MED64, Alpha MED Scientific）を用いて単層の iPSC-CMの外部電流を測定し、電界電位持続時間（ FPD）を得
て、 Fridericia法により補正した FPDcF（心電図の QTc間隔に相当）を算出した。またオートパッチクランプ法
（ Syncropatch 384 PE, Nanion Technologies）による iPSC-CMの電気生理学的な検討を行った。【結果】
LQTS3患者 iPSC-CMの FPDcF値は健常者と比較して有意に長かった。15～30nMの IKr特異的ブロッカー E4031を添
加すると、健常者のものと比べて患者 iPSC-CMでは早期後脱分極（ EAD）が多発した。また患者 iPSC-CMの Na電
流の不活性化の遅延や後期 Na電流の増加が認められた。【結論】重篤な不整脈を生じた患者２名の iPSC-CMを用
いて、顕著な QT延長、 EAD発生、 Na電流の不活性化の遅延、後期 Na電流の増加を検出した。この iPSC-CMを用
いた心疾患モデルは LQT3の評価に有効と考えられる。
 
 

出生前グルココルチコイド投与によるラット胎仔心臓の YAPの検
討

○中村 悠城1, 武半 優子1, 桜井 研三2, 松本 直樹1 （1.聖マリアンナ医科大学 薬理学, 2.聖マリアンナ医科大学
小児科学）
Keywords: YAP, 出生前グルココルチコイド, 胎児心筋細胞
 
Hippo-YAP経路は，組織における細胞増殖を制御し，また，幹細胞の維持，細胞の分化の制御にも関わると報告さ
れている．転写コアクチベーターである YAPはリン酸化されると細胞質で分解され細胞増殖を抑制するが，
YAPがリン酸化されず核内へ移行すると細胞増殖を促進する．先天性心疾患患者や早産で出生した児は成人になる
と心不全発症率が高く，その要因の1つに胎児期の心筋細胞増殖能と関連があると報告されている．我々は以前よ
り早産児モデルラットを用いて，出生前グルココルチコイド(GC)投与が胎仔の心筋細胞増殖を促進させることを
報告してきた．そこで心筋細胞増殖のメカニズムを明らかにする目的で，我々は出生前 GC投与によるラット胎仔
心筋細胞の YAPの発現について検討した． Wister系妊娠ラット(8週齢)の妊娠17日，19日に2日間デキサメサゾン
(DEX) 0.5，1.0，2.0 mg/kgを皮下投与し，19日，21日にそれぞれ帝王切開して胎仔の心臓を摘出した(胎仔
群：胎齢19日(F19)，胎齢21日(F21))．また妊娠20日, 21日に2日間 DEXを同様の方法で皮下投与し，自然分娩で
出生した日齢1日の新生仔の心臓を摘出した(新生仔群(N1))．対照群は DEX 溶媒のごま油を同量投与した(非投与
群)． YAPの蛋白質発現量はウエスタンブロット法で、細胞質と核内での局在は免疫組織染色で検討した． YAP蛋
白質発現量は非投与群および DEX投与群でいずれも有意な変化を認めなかった．非投与群における核内 YAP陽性
率は胎仔で増加し，新生仔で低下した．非投与群に比して DEX投与は核内 YAP陽性率が有意に増加し， F21群で
は DEX2.0 mg/kgで有意に増加した．一方， F19群および N1群では DEX0.5 mg/kgと1.0 mg/kgで有意に増加した
が，2.0 mg/kgまで増量すると陽性率は非投与群と同水準であった．出生前 GC投与により核内 YAP陽性率が増加
したことは，心筋細胞数の増加に YAPが関与して，出生後の心機能を変化させる可能性があると考えられた．
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ミトコンドリア病（ Leigh脳症）モデルマウスの心機能の評価と
モデルマウス由来心筋前駆細胞のミトコンドリア機能の検討

○佐々木 大輔1,2, 武田 充人1, 山田 勇磨2, 原島 秀吉2 （1.北海道大学 医学部 小児科学講座, 2.北海道大学 薬
学部・大学院薬学研究院 薬剤分子設計学研究室）
Keywords: ミトコンドリア心筋症, Leigh脳症モデルマウス, ミトコンドリアドラッグデリバリーシステム
 
【背景】ミトコンドリア病はミトコンドリア（ Mt）膜蛋白等をコードする Mt遺伝子や核遺伝子の異常による全
身疾患である。主に骨格筋や神経系に異常をきたし、運動発達障害を来す。一方でミトコンドリア病は心筋症原
因の一つであり、予後を左右する因子となっている。当研究室では呼吸鎖複合体1をコードする Ndufs4遺伝子を
ノックアウトした Leigh脳症モデルマウス（ Ndufs4マウス）を用い、 Mtを標的としたドラックデリバリーシス
テム(DDS)の研究を行っている。【目的】ミトコンドリア心筋症の病態解明と治療法開発のために Ndufs4マウス
の心機能評価、 Ndufs4マウス由来心筋前駆細胞の Mt機能評価を行った。【方法】 C57BL/6 Ndufs4 gene-/- 8w 心
機能をエコー・病理組織を用いて評価した。 Ndufs4マウスの心臓から心筋前駆細胞(cardiac progenitor cells:
CPC)を単離し、細胞外フラックスアナライザーを用いて Mt機能評価を行った。抗酸化剤を封入した Mt DDSを用
いて Ndufs4マウス CPCに対する治療効果を検討した。【結果】 Ndufs4マウスにおいて、心エコーで FS低下・不
整脈を認め、組織では左室内腔拡大・壁肥厚を認めた。 Ndufs4マウス CPCにおいて Mt基礎呼吸・最大呼吸能の
低下を認めた。 Mt DDSによる治療検討では、 Ndufs4マウス CPCにおいて Mt基礎呼吸・最大呼吸能の上昇を認め
た。【考察】 Ndufs4マウスは神経症状が主たる病因とされているが、本モデルは神経症状のみならず、心収縮能
の低下や不整脈の発生があり予後に関連していることが示唆された。心機能低下は幹細胞レベルでの Mt機能低下
によって引き起こされていることが考えられる。 Mt DDSによって Ndufs4マウス CPCの Mt機能の上昇を認めた点
は、今後の治療戦略に重要である。【結語】 Leigh脳症モデルマウスは神経症状のみならず、心機能の低下も認
めた。 Mt DDSによる幹細胞レベルで Mt機能上昇を認めたことは、ミトコンドリア心筋症の治療法開発に繋がる
可能性が示唆された。
 
 

ストレス刺激による循環応答におけるマイクログリアの関与
○吉沢 雅史1,2, 福士 勇人2,3, 河野 洋介1,2, 長谷部 洋平1,2, 小泉 敬一1, 武田 湖太郎4, 岡田 泰昌2, 戸田 孝子1

（1.山梨大学 小児科, 2.国立病院機構村山医療センター 臨床研究部, 3.医療創生大学 健康医療科学部, 4.藤田
医科大学 保健衛生学部）
Keywords: 中枢性循環調節, マイクログリア, 急性ストレス負荷
 
【背景】 
高血圧は心血管疾患の主要なリスクファクターである。その原因の一つに、ストレス刺激により引き起こされる
持続的な交感神経興奮が想定されている。神経活動の興奮持続には、アストロサイトやマイクログリア等のグリ
ア細胞が関与しており、重要な役割を果たしていると考えられている。しかし、ストレス刺激による循環応答に
マイクログリアがどのような役割を果たしているかは十分に検討されていない。 
【目的】 
マイクログリアが急性ストレス負荷による循環応答に関与しているかを明らかにすること。 
【方法】 
無麻酔・非拘束下に血圧および脈拍数を測定するため、 Wistar rat (週齢23-30, オス, 体重 300～467g) 14匹
に全身麻酔下で血圧測定用無線送信機を腹部大動脈へ挿入した。急性 Air jet stress負荷前5分間、負荷中
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(10L/min, 15min)、負荷後30分間の血圧・脈拍数を Controlとして測定した。マイクログリアの循環応答への関
与を検討するため、同一個体にマイクログリアの活性化阻害剤である Minocyclineを腹腔内投与し、同様の測定
を行った。急性 Air jet stress負荷前5分間の血圧・脈拍数をベースラインとして、急性ストレス負荷中10分
間、負荷終了直後10分間、負荷終了後20分から30分までの10分間の各時間区間における血圧・脈拍数の平均値の
変化率を Minocycline投与前後で比較した。 
【結果】 
急性 Air jet stress負荷により血圧・脈拍数はベースラインから上昇したが、 Minocycline投与後は投与前と比
較しストレス負荷中から血圧・脈拍数の上昇は抑制され、負荷中10分間における血圧・脈拍数の上昇率は投与前
と比して有意に低下した。また、負荷終了直後10分間における脈拍数の上昇率も低下する傾向にあった。 
【まとめ】 
マイクログリアは急性ストレス負荷に対する循環応答に関与し、血圧・脈拍の上昇に作用している。
 
 

不死化 B細胞由来 iPS心筋細胞の分化誘導法の改善
○羽山 恵美子1, 古谷 喜幸1, 川口 奈奈子1, 島田 光世1, 松岡 瑠美子2, 稲井 慶1, 中西 敏雄1, 杉山 央1 （1.東
京女子医科大学循環器小児成人先天性心疾患科, 2.若松河田クリニック）
Keywords: iPS細胞, 心筋細胞, 分化誘導
 
【背景】遺伝性心疾患患者の iPS細胞から分化誘導して得られる心筋細胞（ iPSC-CM）は、患者心筋細胞に代わ
り、先天性心疾患や遺伝性不整脈を引き起こす遺伝子変異による細胞機能変化の評価に用いることができる。
iPSC-CMは、分化誘導時に検体間の違いが大きく、心房・心室筋細胞が混在して作成され、胎児心筋に近い特徴を
持つ。【目的】 iPSC-CMの分化誘導法を改善すること。【方法】健常者不死化 B細胞株に、電気穿孔法により山
中因子を導入して iPS細胞株とした。 RPMI培地を用いた接着培養法により途中レチノイン酸を添加して iPSC-
CMを分化誘導した。乳酸を含む培地による培養並びに微少磁気粒子を用いた細胞分離法（ MACS）により心筋細胞
の選別を行い、定量 PCRにより発現遺伝子の特徴を検討した。また、多点平面微小電極システム（ MED64, Alpha
MED Scientific）を用いて iPSC-CMの外部電流を測定し、機能評価を行った。【結果】乳酸培地を用いた培養に
加えて MACS選別により、心筋細胞マーカーであるトロポニン Tや心房マーカーであるミオシン軽鎖2aなどの発現
が増えた。レチノイン酸添加処理を行った iPSC-CMでは、ミオシン軽鎖2a、 HCN4（洞結節ペース
メーカーマーカー）、 HERG（心電位依存性チャネルの一つであり LQT2原因遺伝子）、心カルシウムチャネルな
どの発現が増え、機能的には添加しないものに比べて高い BPM値を示した。【結論】レチノイン酸添加処理によ
るチャネル発現の向上は、不整脈の機能評価の場合に重要である。心疾患細胞の機能評価や薬剤評価に用いる
iPSC-CMの品質は重要であることから、優良な iPSC-CMの調製法の探究を継続する必要があると考える。
 
 

川崎病マウスモデルにおける電気生理学的リモデリング
○阿部 正徳1,2, Arditi Moshe1 （1.シーダーズサイナイメディカルセンター, 2.日本医科大学小児科）
Keywords: Kawasaki Disease, Model mouse, remodeling
 
Background:40 to 80% of children with Kawasaki Disease (KD) frequently show ECG abnormalities
suggestive of myocarditis. Objective: To investigate if the Lactobacillus casei cell wall extract
(LCWE)-induced KD vasculitis mouse model is associated with cardiac nerve remodeling and
electrophysiological changes similar to abnormalities clinically reported in KD children. Methods and
Results: KD mice and IL-1R antagonist (Anakinra; daily i.p. for 1 week) treated KD mice (KD+IL-1Ra)
were examined and ECG studies were performed weekly for three weeks. We observed elevated heart rate
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in KD mice compared with controls and this tachycardia was prevented with IL-1Ra. the R wave
amplitude at 1 week of KD mice decreased compared with control, and significant differences in
prolonged ventricular repolarization (long QT) at 2 weeks were detected; both process were prevented
by IL-1Ra. Serum NGF levels and it’ s gene expression in myocardium were significantly elevated in KD
mice and reduced in KD+IL-1Ra mice. Finally, neural remodeling, assessed by GAP43 and TH
immunostaining in heart tissue sections, was significantly increased in KD mice and this process was
also dependent of IL-1 signaling as neural remodeling was significantly decreased in LCWE-injected
IL-1R KO mice. Conclusions:KD vasculitis mouse model mimics the electrophysiological abnormalities
reported in KD children. Treatment with Anakinra prevents ECG abnormalities and elevated NGF serum
concentrations. We also confirmed that KD associated cardiac neural remodeling occurs in this mouse
model and is IL-1 dependent.
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）65（ P65） 
川崎病・冠動脈・血管1
指定討論者:横山 詩子（東京医科大学 細胞生理学分野）
 

 
初回治療前に冠動脈病変を合併した川崎病の転帰 
○中田 利正 （青森県立中央病院 小児科） 
サイトカインプロファイルが診断に有用であったマクロファージ活性化症候群
を合併した川崎病の1例 
○樽谷 朋晃1, 金井 貴志1, 貞本 真理1, 仁紙 千尋1, 高田 幸成1, 田村 義輝1, 大澤 麻登里1, 竹下
誠一郎2, 谷内江 昭宏3, 野々山 恵章1 （1.防衛医科大学校 小児科学講座, 2.防衛医科大学校 看護学
科, 3.金沢大学 医薬保健研究域 医学系 小児科） 
当院で経験した関節炎合併川崎病の臨床像の研究 
○池田 和幸, 竹下 直樹, 岡本 亜希子, 遠藤 康裕, 井上 聡, 森下 祐馬, 河井 容子, 梶山 葉, 中川
由美 （京都府立医科大学付属病院 小児科） 
川崎病急性期における3誘導異常 Q波の検討 
○並木 秀匡, 笠井 優香, 加藤 雅崇, 小森 暁子, 鮎沢 衛, 森岡 一朗 （日本大学医学部附属板橋病
院 小児科学系 小児科学分野） 
自然に解熱傾向後に冠動脈瘤が出現し不全型川崎病と診断した乳児例 
○中川 亮 （石川県立中央病院 小児科） 
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初回治療前に冠動脈病変を合併した川崎病の転帰
○中田 利正 （青森県立中央病院 小児科）
Keywords: Kawasaki disease, coronary artery lesion, outcomes
 
【目的】初回治療前に冠動脈病変(CAL)を合併した川崎病(KD)の CAL残存リスクを明らかにすること。【方
法】2004～18年に当科で免疫グロブリン療法(IVIG)を受けた KDのうち、治療開始前に CALを合併していた５例
（前 CAL群）の臨床・検査所見を後方視的に検討した。同一期間に初回心エコーで CALを合併していなかった
207例（非 CAL群）を対照として、２群間の臨床・検査所見、 CAL残存率を比較検討した。 CAL診断は Japanese
criteriaに従った。【結果】前 CAL群の内訳は男/女=4/1例、発症年齢中央値2歳9カ月（範囲、5カ月~3歳1カ
月）、主要症状数5 (3～6)、初回 IVIG開始病日9 (6～12)、全例が IVIG反応例であった。 CALの部位は3例が両
側、2例が左側で、最大内径は3.0~5.6mmであった。 CALの診断病日は第6～11病日で、 CALが残存したのは、第
30病日で2例、発症から1年後で1例であった。２群間(前 CAL群 vs. 非 CAL群)の臨床・検査所見の比較検討結果
で有意差が認められたのは、初回 IVIG開始病日(中央値9 vs. 5, P = 0.001)と開始病日が第6病日以降の頻度
(100.0% vs. 39.6%, P = 0.011)であった。前 CAL群 vs. 非 CAL群の CAL残存率は、第30病日で2/5 (40.0%) vs.
2/207 (1.0%)、 P = 0.003、発症から１年後で1/5 (20.0%) vs. 1/207 (0.5%)、 P = 0.047であった。初回
IVIG開始病日が第６病日以降と前 CAL群を従属変数、 CAL残存を目的変数とした多重ロジスティック回帰分析を
行なった結果では、前 CAL群のみが有意の関連因子で、 P値とオッズ比は、第30病日で＜0.001と68.3、１年後で
0.009と51.5であった。発症から１年後の残存 CALの部位とサイズは、前 CAL群では右巨大瘤、非 CAL群では右中
等度瘤であった。【結論】治療開始前に CALを合併した KDでは、 CAL残存リスクが高い可能性がある。初診時治
療開始前の第６病日に既に中等度瘤を合併した症例では、初回 IVIG反応例でも、巨大瘤形成と残存に注意が必要
である。
 
 

サイトカインプロファイルが診断に有用であったマクロファージ
活性化症候群を合併した川崎病の1例

○樽谷 朋晃1, 金井 貴志1, 貞本 真理1, 仁紙 千尋1, 高田 幸成1, 田村 義輝1, 大澤 麻登里1, 竹下 誠一郎2, 谷
内江 昭宏3, 野々山 恵章1 （1.防衛医科大学校 小児科学講座, 2.防衛医科大学校 看護学科, 3.金沢大学 医薬保
健研究域 医学系 小児科）
Keywords: 川崎病, マクロファージ活性化症候群, サイトカインプロファイル
 
【背景】川崎病と全身型若年性特発性関節炎（ s-JIA）は多くの共通する臨床像を呈するため鑑別困難な場合が
ある。また、マクロファージ活性化症候群（ MAS）は s-JIAに高率に合併するが川崎病における合併率は約1％と
稀であり、 MAS合併川崎病の症例において s-JIAを否定することは容易ではない。【症例】1歳時に川崎病既往歴
のある7歳男児。入院時、発熱6日目で川崎病主要6症状全てを認める他、フェリチン1246 ng/mlと著明高値であり
MAS診断基準も満たしていた。関節症状は認めなかったがフェリチン著明高値と白血球低値等から s-JIAを否定で
きず鑑別は困難であった。入院後アスピリンとウリナスタチン投与を開始し、第7病日に免疫グロブリン
（2g/kg）を投与したが解熱せず症状も改善しなかった。第9病日に実施した骨髄検査では悪性所見は認めず、明
らかな血球貪食像も認めなかった。同日からメチルプレドニゾロンパルス療法を開始したところ速やかに解熱し
川崎病症状も消退した。サイトカインプロファイルでは IL-18は軽度上昇のみで s-JIAは否定的である一方、
IL-6、 neopterin、 sTNF-R IIが中等度以上の増加を示し川崎病に矛盾しない所見であった。メチルプレドニゾ
ロンパルス3日間と後療法としてプレドニゾロンを継続し、症状および異常検査値は順調に改善した。第25病日に
退院し発症から3か月が経過したが s-JIAを示唆する所見は認めず、 MASを合併した川崎病と判断している。経過
中に冠動脈病変は認めていない。【考察】川崎病と s-JIAの鑑別は困難であるが、適切な治療介入が遅れた場
合、川崎病では冠動脈病変合併のリスク、 s-JIAでは MASによる致死的な経過を辿るリスクがある。本症例も川



[P65-3]

[P65-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

崎病発症早期から MASを合併し鑑別に難渋したが、サイトカインプロファイルが診断に非常に有用であった。
 
 

当院で経験した関節炎合併川崎病の臨床像の研究
○池田 和幸, 竹下 直樹, 岡本 亜希子, 遠藤 康裕, 井上 聡, 森下 祐馬, 河井 容子, 梶山 葉, 中川 由美 （京
都府立医科大学付属病院 小児科）
Keywords: 川崎病, 関節炎, IVIG不応
 
【背景】川崎病における関節炎の合併頻度は報告により様々だが、免疫グロブリン静注療法（ IVIG）確立以降は
8%前後との報告がある。一方、関節炎合併川崎病の治療指針は日米ガイドラインに収載されておらず、過去の報
告を参考に加療しているのが現状である。【目的】当院で経験した関節炎合併川崎病について、血液データ、治
療反応性、冠動脈予後に関して比較検討する。【方法】2012年4月から2019年11月までに当院にて加療した川崎病
40例を対象とした。【結果】40例の内訳は、発症時年齢7か月～6歳11か月、中央値 2歳6か月、男女比1.85で
あった。関節炎の合併は3例(7.5%）に認められ、年齢中央値2歳11か月、男女比2.0、主要症状6項目(5-6)、群馬
スコア 5（0-9）、初発からの発熱期間 18日（7-23）、関節炎発症病日 35（26-39）であった（中央値、範
囲）。関節 MRIでは、3例で関節液貯留あり、炎症部位は股関節 2、膝関節 2、増殖滑膜の造影効果 2、骨破壊像
0であった。 IVIG不応例は21例(52.5%)存在し、関節炎合併例は全例で IVIG不応であり、2例でシクロスポリン
A、インフリキシマブ使用後に関節炎を発症した。関節炎の治療はアスピリン(ASA) 1例、プレドニゾロン
(PSL)+ASA内服 1例、 ASA+PSLから ASA+メトトレキサート(MTX)内服へ変更1例であった。40例の冠動脈予後
は、冠動脈病変 CAL(-)27、小瘤 3、中等瘤6、巨大瘤 4であったが、関節炎合併例で CALの併発はなかった。血
清 MMP-3や IL-6は1例で、関節炎治療前後に360から57ng/ml、21.1から3.3pg/mlへ改善した。【考察】関節
MRIで骨破壊像はなく、慢性関節炎との鑑別は可能であったが、1例で PSLの減量が困難であり、滑膜増殖を抑制
する目的で MTXの導入が必要であった。関節炎の再燃はなく、全例で関節炎合併川崎病と診断した。【結論】
IVIG不応例では一定の割合で関節炎を合併し、川崎病の治療継続だけでは改善しない症例も存在した。今後エビ
デンスの蓄積が必要と考えられた。
 
 

川崎病急性期における3誘導異常 Q波の検討
○並木 秀匡, 笠井 優香, 加藤 雅崇, 小森 暁子, 鮎沢 衛, 森岡 一朗 （日本大学医学部附属板橋病院 小児科学
系 小児科学分野）
Keywords: 川崎病, 異常Q波, 冠動脈瘤
 
【目的】川崎病急性期における心電図変化、とくに3誘導の異常 Q波の臨床的意義の検討【方法】2019年1月1日か
ら2019年12月31日までの1年間に、当院に入院した不全型を含む川崎病74例についてカルテ記載をもとに後方視的
に検討した。絶対値で0.5mV以上を異常 Q波とした。【成績】不全型を含む川崎病症例は74例(男児40例、女児
34例)で、中央値は2歳(日齢26～6歳)であった。そのうち11例(14.9%)で3誘導異常 Q波を認めた。 NTproBNPの平
均値は1101.3 pg/mL(3誘導異常 Q波群1407.5 pg/mL、正常群1043.3 pg/mL)で3誘導異常 Q波を認めた群で高
かった。これらの症例ではとくに先天性心疾患の既往はなく、入院時の心臓超音波検査でも心臓の構造異常を認
めなかった。3誘導で異常 Q波を認めた症例のうち1例は脳症を来し、1例は川崎病の再発であった。冠動脈の拡大
を認めた症例は3例であったが、それらで有意な心電図変化は認められなかった。【結論】川崎病の急性期に3誘
導の異常 Q波を認めることは知られていたが、疫学や臨床的意義について明らかにした報告は少ない。心電図変
化と川崎病に関連した脳症や、川崎病の再発との関連は明らかではない。血液検査や臨床症状と比較して検討す
る余地がある。10年前の川崎病急性期症例群と、検診での散発上室性期外収縮、心室期外収縮を対象として比較
検討中である。
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自然に解熱傾向後に冠動脈瘤が出現し不全型川崎病と診断した乳
児例

○中川 亮 （石川県立中央病院 小児科）
Keywords: Incomplete Kawasaki disease, Infant, coronary artery aneurysm
 
【背景】川崎病は高熱が持続する疾患とされている一方で、早期自然解熱例や発熱を認めない例での冠動脈病変
の報告が散見される。自然経過で早期に解熱する川崎病の臨床像は明らかになっておらず治療方針も定まってい
ない。【症例】症例は5ヶ月女児。第1病日に熱源不明の発熱（ CRP 2.41mg/dL）のため入院となり、抗生剤を開
始したが効果は乏しかった。入院後発疹と眼球結膜充血が出現したが、それぞれ第5病日、第7病日に消退し
た。また第5病日以降は間欠熱となったため経過観察していたが第7病日の血液検査で CRP 3.40mg/dLと改善な
く、心臓超音波検査で冠動脈病変は認めなかった。第9病日に右冠動脈瘤（2.6mm、 Z score : 4.65SD）を認めた
ため不全型川崎病と診断しガンマグロブリン大量療法(2g/kg)を行った。その後は36℃台の熱型で推移し、第12病
日に CRP 0.76mg/dLと改善を認めたが第15病日に CRP 0.65mg/dLと改善に乏しかったため、ガンマグロブリン大
量療法(2g/kg)を追加した。第17病日に CRP 0.40mg/dLと改善を確認し、第19病日に退院となった。第18病日の右
冠動脈径は2.8mmであった。第33病日に CRP 0.05mg/dLであり、右冠動脈径は2.5mmと縮小傾向を認めた。後方視
的にサイトカインおよび NT-pro BNPを測定したところ、初回ガンマグロブリン投与前（第7病日）のサイトカイ
ンは IL-6が36pg/mL（正常値 ＜5pg/mL）と優位に高く、 NT-pro BNPは1260pg/mLと高値を示していたが、投与後
（第12病日）では IL-6は＜3pg/mL、 NT-pro BNPは486pg/mLと低下していた。【結語】川崎病疑い症例において
解熱傾向後も川崎病は除外すべきではなく、特に乳児例の自然に解熱する川崎病では冠動脈瘤合併のリスクが高
いことが報告されているため、解熱傾向の川崎病疑いの乳児例に対しては積極的な治療介入が必要である。
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）66（ P66） 
川崎病・冠動脈・血管2
指定討論者:梶野 浩樹（網走厚生病院 小児科）
 

 
川崎病罹患者の年齢と性別を考慮した治療反応性の検討 
○竹腰 信人1, 北野 尚美2,3, 武内 崇4, 末永 智浩4, 垣本 信幸4, 鈴木 崇之4, 土橋 智弥4, 澁田 昌一
5, 立花 伸也6, 鈴木 啓之4 （1.公立那賀病院 小児科, 2.和歌山県立医科大学 地域・国際貢献推進本
部地域医療支援センター, 3.和歌山県立医科大学 公衆衛生学講座, 4.和歌山県立医科大学 小児科,
5.紀南病院 小児科, 6.橋本市民病院 小児科） 
当院で経験した川崎病年長児発症例の臨床像 
○川口 直樹, 古賀 大貴, 佐藤 亮介, 大野 拓郎 （大分県立病院 小児科） 
川崎病に4度罹患した女児 
○森 啓充, 馬場 礼三 （愛知医科大学 医学部 小児科） 
川崎病の親子例 
○柳瀬 佑馬, 岩島 覚, 早野 聡, 關 圭吾 （中東遠総合医療センター小児循環器科） 
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川崎病罹患者の年齢と性別を考慮した治療反応性の検討
○竹腰 信人1, 北野 尚美2,3, 武内 崇4, 末永 智浩4, 垣本 信幸4, 鈴木 崇之4, 土橋 智弥4, 澁田 昌一5, 立花 伸
也6, 鈴木 啓之4 （1.公立那賀病院 小児科, 2.和歌山県立医科大学 地域・国際貢献推進本部地域医療支援セン
ター, 3.和歌山県立医科大学 公衆衛生学講座, 4.和歌山県立医科大学 小児科, 5.紀南病院 小児科, 6.橋本市民
病院 小児科）
Keywords: 川崎病, 発症時年齢, 治療抵抗性
 
【背景】川崎病は男児に多く、冠動脈後遺症の合併も男児に多いことが知られている。免疫グロブリン静注療法
（ IVIG）不応は冠動脈後遺症のリスクとして知られているが、初回 IVIGでの解熱例や早期に自然解熱して
IVIG未実施例でも冠動脈後遺症を残した症例の報告も少なくない。【目的】治療抵抗性について、性別と年齢を
考慮して検討した。【方法】和歌山川崎病研究会が毎年実施している年間新規発症例調査（回収率100％）の報告
例（川崎病診断の手引きで診断）で、第1病日が1999年10月1日から2017年9月30日であった2106例（男児
1215、女児 891）を対象とした。2nd line以降の治療を受けたものを治療抵抗性有りと定義した。治療抵抗性有
りについて、男女別に、年齢（1歳未満、1-3歳、4歳以上）について、ロジスティック回帰分析によって、1-3歳
を基準としたオッズ比（ ORs）と95％信頼区間（ CIs）を計算した。【結果】年齢の中央値は25か月（範囲 1-
212）であった。治療抵抗性を21.4％（男児 25.0％、女児 16.5％； P＜0.001）に認め、年齢層別では、1歳未満
で18.7％、1-3歳で21.0％、4歳以上で25.6％（ P＝0.033）であった。治療抵抗性有りについて、男児で1歳未満
は OR 0.75 (95% CI 0.54-1.04), 4歳以上は OR 1.20 (95%CI 0.87-1.67)であり、女児で1歳未満は OR 1.07
(95%CI 0.67-1.72), 4歳以上は OR 1.55 (95%CI 1.03-2.35)であった。【結論】川崎病の治療反応性につい
て、1-3歳に比べて1歳未満で2nd line以降の治療を受けた割合が低く、4歳以上ではその割合が高かったが、男女
で傾向が異なった。女児では1-3歳を基準とした場合に4歳以上で治療抵抗性が有意に高かった。男児では、1-3歳
を基準とした場合に治療抵抗性は1歳未満で低い傾向が伺えたが有意ではなかった。
 
 

当院で経験した川崎病年長児発症例の臨床像
○川口 直樹, 古賀 大貴, 佐藤 亮介, 大野 拓郎 （大分県立病院 小児科）
Keywords: 冠動脈瘤, 頚部リンパ節炎, 腹腔内リンパ節炎
 
【背景】川崎病の発症年齢は1歳前後にピークがあり、年長児発症は好発年齢から外れていることや年少児発症と
異なる臨床症状を示し、診断・治療開始が遅れる傾向にある。 
【方法】9歳以上で川崎病を発症した患者について、診療録から後方視的に検討した。 
【結果】2008年1月から2019年12月までに当科に入院した川崎病発症患者495例のうち、9歳以上の発症者数は19例
（3.8%）で、うち男児は9例（47.4%）であった。主要症状が5つ以上の定型例は12例（63.2%）で、発熱以外の主
要5症状のうち、両側眼球結膜の充血、口唇・口腔所見、頚部リンパ節腫脹はそれぞれ89.5%、94.7%、94.7%と高
頻度に認めたが、不定形発疹（52.6%）、四肢末端の変化（57.9%）は頻度が低かった。主要症状以外に頚部
痛、腹痛、頭痛を各10例（52.6%）に認め、下痢（31.6%）、嘔吐（26.3%）が続いた。当初の診断として化膿性頚
部リンパ節炎が5例（26.3%）、伝染性単核球症が3例（15.8%）、細菌性腸炎・腸間膜リンパ節炎が2例
（10.5%）であった。川崎病の診断（治療開始）病日は平均5.4±1.7日で、初期治療としてフルルビプロフェン内
服のみで軽快した1例以外の18例で IVIG療法と ASA（肝障害例はフルルビプロフェン代替）併用療法を
行った。8例（42.1%）で2ndライン治療（ IVIG再投与7例、 IFX1例）を要し、さらに3例（15.8%）で3rdライン治
療（ IFX）を要した。血漿交換を実施した例はなく、全例が冠動脈後遺症なく退院した。 
【考察】年長児では不全型の割合が多い傾向にあり、主要症状以外の症状として頚部痛、消化器症状が多く、化
膿性頚部リンパ節炎、細菌性腸炎・腸間膜リンパ節炎として抗菌薬治療を開始した症例が多く、川崎病の初期治
療に対する反応不応例が多かった。過去の報告と比較して当院は年長児例の診断（治療開始）病日が早く、抗菌
薬治療開始後も発熱が持続する場合は川崎病を疑い、早期に治療介入することで良好な予後が得られる可能性が
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ある。
 
 

川崎病に4度罹患した女児
○森 啓充, 馬場 礼三 （愛知医科大学 医学部 小児科）
Keywords: 川崎病, 頻回, 再発
 
【背景】川崎病の再発例は第25回川崎病全国調査では4.5%であった。しかし頻回再発例は稀である。今回、川崎
病を４回罹患した患者を経験したので報告する。【症例】５歳、女児【病歴】３歳９か月、４歳、５歳１か月の
ときに川崎病に罹患し治療した既往あり。２回目は不全型(主要症状4/6項目)の診断であった。今回は入院２日前
から発熱、咽頭痛出現したため近医受診。溶連菌迅速検査陽性であったため、 CFDN処方された。しかし解熱傾向
なく入院前日(第２病日)から頚部リンパ節腫脹、眼球結膜の充血、体幹の発疹を認めたため入院当日(第３病
日)に近医受診し当院紹介、入院となった。入院時の血液検査結果は WBC 25200/μ l、 CRP 15.93mg/dl、 BNP
21.1pg/ml、 Dダイマー 1.48μ g/mlであった。入院当初は頚部リンパ節炎として CTXの投与を行ったが解熱得ら
れず。入院翌日(第４病日)に口唇紅潮も認めるようになり、川崎病主要症状５項目を満たしたため川崎病と診断
変更。入院２日目(第５病日)から IVIGと高容量アスピリン投与を開始した。入院３日目(第６病日)には解熱し川
崎病の急性期症状も改善。その後も再発熱を認めず、血液検査結果も改善したため入院９日目(第11病日)に退
院、外来経過観察となった。経過中に冠動脈の輝度亢進、瘤形成等の異常は認めなかった。退院後、第19病日に
行った血液検査では CRPは正常化していた。しかし血沈は41mmと依然高値であった。【まとめ】川崎病頻回再発
は稀と言われている。また自己免疫性疾患の中には川崎病と似た症状を呈するものも存在し、当初は川崎病と診
断され治療を行われたものの最終的には JIAと診断された症例も報告されている。本症例も川崎病以外の疾患の
可能性も考慮しながら経過観察する必要があると考える。発表当日は金沢大学に依頼したサイトカインプロ
ファイル解析の結果も含めて報告する。
 
 

川崎病の親子例
○柳瀬 佑馬, 岩島 覚, 早野 聡, 關 圭吾 （中東遠総合医療センター小児循環器科）
Keywords: 川崎病冠動脈瘤, 親子例, 川崎病既往
 
【はじめに】川崎病全国調査では罹患率の上昇とともに家族、同胞例の上昇も報告されている。今回、父親が川
崎病冠動脈瘤既往のある兄弟例を経験したので若干の考察を加え報告する.【父親】42歳.1歳時に3か月程発熱持
続し川崎病と診断されたが治療経過は不明、血管造影にて冠動脈瘤（ CALs）を指摘されていたが、数回の検査後
に大腿動脈閉鎖のため検査できず、定期受診の指示もされなかったため成人期に定期受診はしていなかった.今
回、息子の川崎病診断を契機に胸部心臓 CT施行.右冠動脈に広狭壁不整を認め、石灰化が散見,明らかな虚血所見
なかったが、 Flow Mediated Dilatation=3.5%と低下がありアスピリン、スタチン製剤を開始され定期観察と
なった.【兄】6歳時に発熱、頸部リンパ節腫脹を主訴に当院受診。 WBC,CRP高値および咽頭後部の脂肪織濃度上
昇を認め第4病日に川崎病と診断.治療前冠動脈 Max z score=2.82,IVIG不応 score (小林 score)で High riskの
ため IVIG 2g/kg, Prednisolone (PSL)2mg/kgを開始し解熱.心エコーの経過中、 CALsは認めなかった.【弟】2歳
時に発熱、眼球結膜充血を主訴に当院受診.第3病日に川崎病と診断.IVIG不応 High riskのため IVIG2g/kg+PSLで
治療開始, 治療前冠動脈 Max z score=0.56, 初回治療不応で第6病日からインフレキシマブ追加、解熱するも発
症2か月後の血管造影で左3.5mmと右5.1mmの冠動脈瘤を合併した.【考察】父親は川崎病の第1-2期流行世代で、医
療者を含めて移行医療の認識が不十分であった。今回、兄弟とも IVIG不応 high riskで弟は CALsを合併した.川
崎病全国調査によれば家族例は第24回調査で368人(1.2%)、第25回で419人(1.3%)と報告されている。今後、家族
例に対しては世代間に通じた包括的管理が必要となると思われる。
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）67（ P67） 
川崎病・冠動脈・血管3
指定討論者:加藤 太一（名古屋大学大学院医学系研究科 小児科学）
 

 
川崎病診断における BCG接種痕の発赤の有用性に関する検討を目的とした後ろ
向き研究 
○高砂 聡志, 塩田 翔吾, 堀米 顕久, 水上 愛弓 （国立国際医療研究センター病院） 
手足口病流行期における川崎病の疫学的特徴 
○清水 大輔1, 宗内 淳2, 山口 賢一郎3, 神代 万壽美1,4, 富田 芳江5 （1.産業医科大学病院 小児科,
2.九州病院 小児科, 3.小倉医療センター 小児科, 4.北九州総合病院 小児科, 5.北九州市立八幡病院
小児科） 
不全型川崎病と診断された6例 
○富永 健太, 田中 敏克, 城戸 佐知子, 小川 禎治, 亀井 直哉, 松岡 道生, 三木 康暢, 久保 慎吾,
林 賢, 堀口 祥 （兵庫県立こども病院 循環器内科） 
術前精査でもやもや病を認めた川崎病後両側巨大冠動脈瘤と慢性閉塞病変に冠
動脈バイパス術を施行した1例 
○築野 香苗1, 松井 亮介1, 橋本 康司1, 渡邉 誠1, 阿部 正徳1, 上砂 光裕1, 鈴木 憲治2, 佐々木 孝2

, 石井 庸介2, 深澤 隆治1 （1.日本医科大学付属病院 小児科, 2.日本医科大学付属病院 心臓血管外
科） 
MERSを合併した川崎病の一例 
○稲田 雅弘, 新井 修平, 浅見 雄司, 田中 健佑, 池田 健太郎, 下山 伸哉, 小林 富男 （群馬県立小
児医療センター 循環器科） 
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川崎病診断における BCG接種痕の発赤の有用性に関する検討を目
的とした後ろ向き研究

○高砂 聡志, 塩田 翔吾, 堀米 顕久, 水上 愛弓 （国立国際医療研究センター病院）
Keywords: 川崎病, BCG接種痕発赤, 診断の手引き改訂
 
【背景】2019年に「川崎病診断の手引き」が改訂され、 BCG接種痕の発赤が主要症状に加わった。【目的】
BCG接種痕の発赤を認める患者の臨床的特徴や診断基準改訂による診断結果への影響を検討する。【方法】2016年
1月から2019年10月に川崎病と診断し入院した165例を対象に診療録から後方視的に情報収集し、 BCG接種痕の発
赤を主要症状とした場合の診断病日や診断確度の変化について検討した。また BCG接種痕の所見により発赤群
(R群) と非発赤群(NR群)に分類、さらに BCG接種痕の発赤が不定形発疹に先行したか否かで発赤先行群(RE群)と
発赤非先行群（ RL群）に分類して各群間で臨床的特徴を比較検討した。【結果】165例のうち R群は68例
(41.2%)、 NR群97例(58.8%)であった。 R群のうち RE群は16例(23.5%)、 RL群は52例(76.5%)であった。 R群と
NR群では新旧診断基準で診断病日に有意差はなく、定型例の割合に変化はなかった。また、 R群のうち RE群と
RL群を比較した場合も診断病日や定型例の割合に変化はなかった。 R群は NR群と比較し低月齢で(p＜0.001)、
CRPが低値(p=0.001)、好中球比率が低値(p=0.001)であった。 R群のうち RE群は RL群と比較して低月齢で
(p=0.009)、血清 Naが高値(p=0.005)、好中球比率が低値(p=0.001)であった。診断病日が短縮した症例2例、診断
確度が変化した症例2例を確認した。【考察】診断基準改訂による診断精度の向上や診断日数の短縮を有意差を以
て示せなかったが、少数例での検討であったこと、 BCG接種部位の所見に関する記載が不十分だったこと等が影
響したと考えられ、より多くの症例を対象とした比較研究等により新診断基準の有用性が明確に示されることが
期待される。一方、 BCG接種痕の発赤と CRPや好中球比率が負の相関を示したことは、 BCG接種後の一定期間で
は川崎病発症時に接種部位の遅発性過敏反応により通常とは異なる免疫系が賦活化されて発赤が生じ、 CRPや好
中球比率が低値となる可能性が考えられた。
 
 

手足口病流行期における川崎病の疫学的特徴
○清水 大輔1, 宗内 淳2, 山口 賢一郎3, 神代 万壽美1,4, 富田 芳江5 （1.産業医科大学病院 小児科, 2.九州病院
小児科, 3.小倉医療センター 小児科, 4.北九州総合病院 小児科, 5.北九州市立八幡病院 小児科）
Keywords: 川崎病, 手足口病, IVIG不応
 
【背景と目的】川崎病（ KD）の発症には様々な微生物が関与していると報告されており、手足口病やヘルパン
ギーナの原因であるエンテロウイルスも、 KD発症との関連が疑われている病原微生物である。一方で、エンテロ
ウイルス感染症流行期に KDを発症した症例の臨床的特徴は不明であるため、我々は手足口病（ HFMD）流行期に
発症した KD症例の臨床的特徴について検討した。【方法】2010～2014年に北九州市で KDと診断され免疫グロブ
リン大量療法（ IVIG）により治療した715例を対象として、同期間の定点あたりの HFMD発症数と KD発症数、
IVIG不応例数、冠動脈病変（ CAA）合併数の関連について後方視的に検討した。【結果】調査期間中の HFMD患者
の流行のピークは、2012年以外のすべての年で7月に認められた。2012年は年間を通して流行の兆しを認めな
かった。各年7月の定点当たりの HFMD患者数は、2011年（107.26人）≫2013年（38.59人）＞2014年
（19.92人）＞2010年（16.55人）＞2012年（0.51人）であり、2011年7月には HFMD大流行があった。一方、 KD患
者数は、冬季（12～1月頃）に多くなり、夏季（7～9月頃）に少なくなっていたが、2011年のみは8月の患者数が
年間最多であり、2011年7月の HFMD大流行直後に KD患者数が著しく増加していた。各年8月の KD患児の IVIG不
応例の割合は、2012年（75％）＞2014年（36.4％）＞2010年（28.6％）＞2013年（11.1％）＞2011年（5.3％）で
あり、 HFMD患者数と逆相関していた。 CAA発症率と HFMD患者数の関連はなかった。【考察】 HFMD患者数が著し
く増加した直後に KD患者数が増加しており、 KD発症にエンテロウイルスが関与している可能性があることが示
唆された。一方、我々の過去の検討では夏に発症した KD患者では IVIG不応率が高かったが、 HFMD流行後に発症
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した KD患者では IVIG不応率が低く、エンテロウイルスが IVIG反応性にも関与している可能性があることが示唆
された。
 
 

不全型川崎病と診断された6例
○富永 健太, 田中 敏克, 城戸 佐知子, 小川 禎治, 亀井 直哉, 松岡 道生, 三木 康暢, 久保 慎吾, 林 賢, 堀
口 祥 （兵庫県立こども病院 循環器内科）
Keywords: 不全型川崎病, 冠動脈瘤, 予後
 
【背景】不全型川崎病(Incomplete Kawasaki disease:IKD)は臨床経過/予後が様々である。巨大冠動脈瘤(＞φ
8mm:Giant-AN;G-AN)を認める事もある。臨床経過/予後は明らかでない。【目的】 IKDの臨床経過/予後を明らか
にする事。【対象/方法】対象は2010年1月～2020年1月の期間に入院加療となった6例で、診療録を用い後方視的
に検討した。【結果/予後】初回入院時に IKD確定診断は4例（ Group1:G1）で、外来経過にて IKD確定診断は2例
（ Group2:G2）であった。 G1の内、3例は KD主要症状に併せて、心エコー(Cardiac-US:C-US)にて冠動脈病変
(CAL)を認め、 IKDと診断された。 G2の2例は発熱/眼球結膜充血/口唇口腔所見を呈しており、その後に膜様落屑
を認め、 C-USにて CALを指摘され、 IKDと診断された。免疫グロブリン（ IVIG）療法は5例に施行された。
G1は全例、 IVIGを施行された(1st line 3例/2nd line 1例)。 G2の1例は再入院時に、くすぶり型川崎病（
indolent KD）と判断され、 IVIGを施行された(1st line)。 IVIGを施行された全5症例にて 3rd line治療は追加
されていない。 G1の4例中、3例で冠動脈造影(CAG)にて、冠動脈瘤（ coronary artery aneurysm:CAA）を指摘さ
れた。 G2の2例中、1例で、 CAAを指摘された（1例は抄録作成時点で CAG未施行）。 G-ANは G1/G2に1例ずつ認
めた。【考察】 G1で IKDと診断された症例では C-USが診断の一助となっている症例が多く、 C-USが診断に有用
/必須であることが示された。臨床症状だけでは IKDが見逃される可能性がある事を示唆していると思われる。
G2では新たに膜様落屑が出現した事と C-USにより、 IKD診断に至る事が出来たと思われる。2例で G-ANを来し
た。1st/2nd line治療で症状の軽減を認めても G-ANの可能性がある。【結語】 IKD診断には C-USは有用であ
り、 IKDの可能性を念頭に置いての外来経過観察は重要である。しかし、 G-ANも稀ではない。
 
 

術前精査でもやもや病を認めた川崎病後両側巨大冠動脈瘤と慢性
閉塞病変に冠動脈バイパス術を施行した1例

○築野 香苗1, 松井 亮介1, 橋本 康司1, 渡邉 誠1, 阿部 正徳1, 上砂 光裕1, 鈴木 憲治2, 佐々木 孝2, 石井 庸介
2, 深澤 隆治1 （1.日本医科大学付属病院 小児科, 2.日本医科大学付属病院 心臓血管外科）
Keywords: 川崎病, 慢性閉塞病変, もやもや病
 
＜背景＞もやもや病は，両側内頚動脈終末部に慢性進行性の狭窄を生じ，代償的に脳底部に異常血管網が形成さ
れる原因不明の疾患で、時に冠動脈に狭窄および閉塞病変を来すことが報告されている。また川崎病罹患歴のあ
るもやもや病の報告もなされている。今回両側巨大冠動脈に対する冠動脈バイパス術の術前精査で偶発的に認め
たもやもや病合併例を経験したため報告する。＜症例＞12歳、男児。生後3か月時に原因不明の高熱が1か月継続
し、心嚢液貯留をきたすことから心嚢液ドレナージを行った。その際に両側巨大冠動脈瘤が指摘され、不全型川
崎病（主要症状：発熱）と診断された。10歳時の心筋シンチで LAD末梢の心筋虚血を指摘され、 CABG目的に当科
へ紹介された。 CAGにて左前下行枝（ LAD）#5-6-11にかけ、9.3mm×18.2mmの巨大冠動脈瘤、#8の慢性閉塞病変（
CTO）、右巨大冠動脈の巨大冠動脈瘤と完全閉塞を認めた。 CTOに対し PCIを試みたが wireは通過せず、カ
テーテル治療は困難とし CABGを行うことにした。しかし術前精査にて偶発的にもやもや病を認めた。頭部
MRI・脳 SPECTでは、右中大脳動脈側方から後方領域から PCA領域に軽度から高度集積低下を認め、もやもや病に
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よる脳循環不全が示唆された。無症状であること、もやもや病の外科手術が心臓手術時の脳梗塞・脳出血のリス
クを軽減するエビデンスがないことから、冠動脈バイパス術を優先することとし、 CTO部位に Onlay Patch法に
よる CABGを施行した。＜考察＞川崎病は急性期のみならず，慢性期にも血管内膜に炎症が持続することが指摘さ
れる。もやもや病は原因不明の進行性脳血管閉塞症であり、病理所見は血管内膜の肥厚と中膜の変性などを認め
る。本症例の CTO部位に瘤は認められず、 CTOの原因としてもやもや病の関与が疑われた。
 
 

MERSを合併した川崎病の一例
○稲田 雅弘, 新井 修平, 浅見 雄司, 田中 健佑, 池田 健太郎, 下山 伸哉, 小林 富男 （群馬県立小児医療セン
ター 循環器科）
Keywords: 川崎病, MERS, ステロイドパルス療法
 
【背景】 MERS（ clinically mild encephalitis/encephalopathy with a reversible splenial lesion）は小児
急性脳症で2番目に頻度が高く、学童から思春期に見られる。しかし、川崎病における脳炎脳症の合併例は０.1％
と少なく、 M E R S合併例の報告もあるが治療法は確立されていない。今回、 M E R Sを合併した川崎病に対し
て、 IVIG療法とステロイドパルス療法を併用し、冠動脈後遺症を来すことなく軽快した症例を経験したので文献
的考察を含め報告する。【症例】７歳女児。１週間前より発熱が出現、近医でインフルエンザ A陽性となりイナ
ビルで加療されていたが、症状持続し炎症反応高値のため前医を紹介受診。第５病日に川崎病（主要症状5/6,群
馬スコア3点）と診断、 IVIG2g/kgで治療開始した。第６病日夜間よりせん妄が出現、発熱持続、炎症反応もさら
に上昇したため第７病日に IVIG再投与し、インフルエンザを確認し ASA50mg/kg/day、 PSL2mg/kg/dayを追加し
た。解熱するも夜間虫が見えるなど症状増悪、見当識障害も増悪した。第８病日に頭部 M R Iを試行、 DWIで脳
梁膨大部に高信号、 ADCで同部位の低信号を認め MERSの診断となり、当院へ転院。入院時、明らかな見当識障害
は認めなかったが、小脳症状を認めた。ステロイドパルス療法を３日間行い、以後は川崎病治療を継続した。神
経症状は徐々に改善し、第17病日に頭部 M R Iを再試行し脳梁膨大部病変は消失、冠動脈および神経学的後遺症
なく第25病日で退院した。【考察】 MERSは低ナトリウム血症との関連が報告されており、水・電解質の不均衡か
ら脳浮腫を来し多彩な神経症状を認める。殆どは経過観察のみで軽快するが、年長発症が多く、川崎病合併例で
は低ナトリウム血症と共に冠動脈病変の危険因子であり早期にステロイドを含めた治療強化が必要と考え
る。【結語】 MERS合併の川崎病例に対して、ステロイドパルス療法を含む積極的なステロイド治療で冠動脈後遺
症なく軽快した。
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）68（ P68） 
川崎病・冠動脈・血管4
指定討論者:二瓶 浩一（東邦大学医療センター大橋病院 小児科）
 

 
当科における川崎病乳児例に対するインフリキシマブの使用経験 
○古田 貴士1, 元永 貴大1,2, 大西 佑治1, 岡田 清吾1, 鈴木 康夫1, 長谷川 俊史1 （1.山口大学大学院
医学系研究科医学専攻小児科学講座, 2.綜合病院山口赤十字病院小児科） 
カンジダ細胞壁多糖誘導川崎病血管炎マウスモデルにおける血管炎誘発物質接
種後の血清サイトカインの経時的変動 
○大原関 利章1, 横内 幸1, 浅川 奈々絵1, 佐藤 若菜1, 三浦 典子2, 大野 尚仁2, 高橋 啓1 （1.東邦
大学医療センター大橋病院 病理診断科, 2.東京薬科大学 薬学部 免疫学教室） 
川崎病の免疫グロブリン不応低リスク群における治療抵抗性症例の検討 
○高井 詩織, 松村 雄, 長原 慧, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （土浦協同病院 小児科） 
当院における重症川崎病に対する IVIG・ステロイド初期併用療法後の PSL早
期漸減法 
○鈴木 奈都子 （武蔵野赤十字病院 小児科） 
当院における川崎病に対する免疫グロブリン+プレドニゾロン併用療法の検討 
○鈴木 大次郎, 齋藤 和由, 小島 有紗, 内田 英利, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科） 
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当科における川崎病乳児例に対するインフリキシマブの使用経験
○古田 貴士1, 元永 貴大1,2, 大西 佑治1, 岡田 清吾1, 鈴木 康夫1, 長谷川 俊史1 （1.山口大学大学院医学系研究
科医学専攻小児科学講座, 2.綜合病院山口赤十字病院小児科）
Keywords: 川崎病, インフリキシマブ, BCG
 
【背景】川崎病乳児例は大量γグロブリン静注療法（ IVIG）不応の場合において年齢や体格などの制限的要素が
多く，3rd lineの治療法選択に苦慮することがある．川崎病においてインフリキシマブ（ IFX）の適応は原則1歳
以上だが，乳児に対する使用報告が散見される．【方法】2008年4月から2019年3月の期間に山口大学医学部附属
病院で入院加療した川崎病症例の臨床情報を後方的に収集した．このうち IFXを使用した乳児例を対象とし，
IFXの有効性および安全性について検討した．【結果】 IVIG不応川崎病乳児例は21名であり，そのうち IFX投与
例は11名（52.4％）であった．男児8名（73％），年齢6か月（3－11か月）であった．川崎病診断病日は第4病日
（2－11病日）で， IFXは第9病日（5－20病日）に投与された．有効10名（91％）であった．2名（18％）に冠動
脈病変を認めたが，いずれも退縮を確認した． BCG接種から IFX投与までの期間は3.5か月（14日－8か月）で
あった． IFX投与後に BCG感染症を含めた重症感染症を発症した症例はなかった．主な有害事象は，皮疹2名
（18％），高脂血症1名（9％）であった．重篤な有害事象は認めなかった．【考察】有効性および有害事象の頻
度は過去の報告と同程度であった． BCG接種から IFX投与までの間隔が6か月未満の症例についても，有害事象が
増加することはなかった． IFXは IVIG不応川崎病乳児例において有用な治療選択肢の一つとなり得る可能性が示
唆された．しかし， BCG接種から IFX投与までの至適期間，抗結核薬投与の必要性や長期的な安全性は不明な部
分が多く，今後も慎重な経過観察および症例の蓄積が必要と考えられた．
 
 

カンジダ細胞壁多糖誘導川崎病血管炎マウスモデルにおける血管
炎誘発物質接種後の血清サイトカインの経時的変動

○大原関 利章1, 横内 幸1, 浅川 奈々絵1, 佐藤 若菜1, 三浦 典子2, 大野 尚仁2, 高橋 啓1 （1.東邦大学医療セン
ター大橋病院 病理診断科, 2.東京薬科大学 薬学部 免疫学教室）
Keywords: Kawasaki disease, Candida, animal model
 
川崎病は血管炎症候群に含まれる小児の急性熱性疾患である。我々は川崎病血管炎の病態解明や有効性のより高
い治療法の確立を目指し、Candida albicansの細胞壁多糖を用いた川崎病類似マウス系統的血管炎誘発モデルの
病態解析を続けている。C. albicansの細胞壁多糖をマウス腹腔内に5日間連続接種し、接種終了後28日でマウス
を犠牲死させると冠状動脈をはじめとする中型動脈や大動脈に好中球やマクロファージを主体とする炎症細胞浸
潤が惹起される。血管炎誘発物質中の糖鎖の主成分はマンナン、βグルカンである。αマンナン受容体であるデク
チン2は自然免疫受容体のひとつとして知られており、この遺伝子を欠損したマウスは血管炎を発症しない。すな
わち本モデルの血管炎発症には自然免疫系の活性化が関与していると考えられる。マウス屠殺時の血清サイトカ
インについて検討すると TNF-αや KC/GRO等の炎症性サイトカインと血管炎との関連が示唆された。一方、
Th1/Th2型サイトカインは検出感度未満かきわめて低値であった。今回は、血管炎誘発物質接種後の同一マウスに
おける各種血清サイトカインの変動について検討を試みた。 TNF-α、 KC/GRO、 IL-6等といった炎症性サイトカ
インについては変動の傾向を明らかにすることが困難であったが、 Th1/Th2型サイトカインの上昇は乏し
かった。血管炎発症への獲得免疫系の関与を支持する所見に乏しく、自然免疫系の関与を支持する結果と考え
た。
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川崎病の免疫グロブリン不応低リスク群における治療抵抗性症例
の検討

○高井 詩織, 松村 雄, 長原 慧, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （土浦協同病院 小児科）
Keywords: 川崎病, 免疫グロブリン, 群馬スコア
 
【背景・目的】現在、川崎病の標準治療は大量免疫グロブリン静注(IVIG; intravenous immune globulin)療法が
主軸である。 IVIG不応リスクとして群馬スコアが広く使用されているが、 IVIG不応低リスク症例でも IVIG追加
投与が必要になることも少なくない。今回の検討は IVIG不応低リスク群の中で追加治療が必要な症例の特徴を明
らかにすることを目的とした。【対象・方法】2015年1月から2019年12月までの5年間に当院で川崎病に対し免疫
グロブリン投与 (2g/kg)を行った症例のうち、群馬スコアが４点以下でかつプレドニゾロン初期併用療法を
行っていない症例を対象とし、診療録を用いて後方視検討した。性別、入院時年齢、治療開始病日、川崎病症状
の数、治療開始時の血清ナトリウム値・血清アルブミン値・血清 C-reactive Protein (CRP)値、群馬スコア、心
合併症の有無、免疫グロブリンの種類や投与時間について IVIG追加投与と非追加投与群とで比較・検討を
行った。【結果】対象となった135例中、 IVIG追加投与を行ったのは31例 (23%)だった。単変量解析にて IVIG追
加投与群と非追加投与群で治療前の血清ナトリウム値、群馬スコア、免疫グロブリンの種類、心合併症の有無に
関連性を認めた。そこで多変量解析（重回帰分析）を行ったところ、免疫グロブリン製剤の種類は独立した追加
治療が必要の規定因子であった。【総括】免疫グロブリンの製剤間での治療効果を比較した検討の報告は少な
い。本検討も様々な limitationはあるが、免疫グロブリン製剤の製剤間で治療効果が異なる可能性が示唆され
た。さらなる症例数の蓄積と検討が必要である。
 
 

当院における重症川崎病に対する IVIG・ステロイド初期併用療法
後の PSL早期漸減法

○鈴木 奈都子 （武蔵野赤十字病院 小児科）
Keywords: 川崎病, ステロイド, 再燃
 
【背景】 RAISE studyの重症川崎病に対する IVIG+PSL初期併用療法を基に、 PSLの投与期間を短縮する方法が試
みられているが、有用性・安全性を検討した報告は少ない。【目的】当院における PSL漸減法の有用性・安全性
を検討する。【方法】当院では、2015年以降、小林スコア5点以上の症例に対して、 IVIG+PSLあるいは
IVIG+IVMP1回＋ PSL後療法で初期治療を開始し、 CRP0.5mg/dl以下になった日から PSLを漸減し、1mg/kg3日
間、0.5mg/kg3日間で中止する方針としている。これらの症例を対象とし、漸減開始後の再燃例、有害事象例の検
討をする。【結果】対象は90例で、年齢は2ヶ月から9歳（中央値2歳7ヶ月）。治療開始の中央値は4病日で、
PSL73例、 IVMP17例を IVIGに併用した。初期治療に不応だったのは21例。 PSLの減量は7から16病日（中央値
10）に開始した。漸減後6日間で中止したのは82例で、2日以上延長したのは2例だった。漸減開始後に再燃し追加
治療を行なったのは3例（3.3%)だった。副腎不全例は認めなかった。冠動脈病変は、巨大瘤1例、一過性拡張2例
だった。他の有害事象として、インフルエンザ罹患1例、急性中耳炎罹患1例を認めた。【考察】漸減開始後の再
燃率は3.3%と低かった。巨大瘤を合併した1例は、15病日に PSL漸減を開始しており、対象の中央値が10病日
だったのに対して遅かった。【結論】我々のプロトコールの PSL早期漸減法は概ね有効であったが、炎症の消退
に日数を要する例には、適切な追加治療を行なっていくことが肝要であると思われた。
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当院における川崎病に対する免疫グロブリン+プレドニゾロン併用
療法の検討

○鈴木 大次郎, 齋藤 和由, 小島 有紗, 内田 英利, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）
Keywords: 川崎病, Post RAISE, 冠動脈瘤
 
【背景】川崎病の主要な合併症である冠動脈瘤は標準的な免疫グロブリン療法（ IVIG）の不応例で5-10%に発生
する。 RAISE studyでは IVIG不応予測群に対して、 IVIG+プレドニゾロン(PSL)を併用することでは IVIG単独に
比べ、初期治療不応例や冠動脈瘤を有意に抑制することが報告された。さらに Post RAISEでは IVIG+PSL併用療
法の効果と安全性の追試がなされ同様の結果であった。【目的】当院における免疫グロブリン+プレドニゾロン併
用療法での治療効果を検討すること。【方法】対象は2015年1月1日-2019年12月31日に初回治療から当院で施行し
た主要症状5/6以上を満たす川崎病症例。小林スコア≧5点の患児全例(RAISE群)に対して、 IVIG+PSL+アスピリン
(ASA)を、小林スコア≦4点の患児全例(IVIG群)に対して IVIG+ASAを初期治療とした。 RAISE群、 IVIG群の２群
間で治療後1ヶ月時の冠動脈病変(CAL)の合併等に関して後方視的に比較検討した。【結果】観察期間の累計症例
数は138例、 RAISE群は43例、 IVIG群は92例だった。 RAISE群、 IVIG群の順に初期治療不応例8例(18.6%)、7例
(7.6%)、 CAL合併例8例(18.6%)、8例(8.6%)という結果だった。全症例で巨大冠動脈瘤(Z score≧10)の合併を認
めなかった。 RAISE群において診断時と比較した CALの増悪を認めなかった。死亡例や重篤な合併症例を認めな
かった。【考察】初期治療結果に差が生じたことは IVIG群治療数の僅少に起因する可能性が高い。今後、症例の
蓄積を重ね検討を進める予定である。しかし、単独施設の結果ではあるが、治療抵抗性と重症度の高い症例にお
いて RAISE群に巨大冠動脈病変を合併した症例はなく、有効な初期治療と考えた。【結論】 IVIG不応予測スコア
高値症例に対する IVIG+PSL治療の安全性を確認した。
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）69（ P69） 
川崎病・冠動脈・血管5
指定討論者:長井 典子（岡崎市民病院 小児科）
 

 
血管輪における気道狭窄の重症度に対するＣＴによる有用性の検討 
○中江 広治1, 塩川 直宏1, 高橋 宜宏1, 川村 順平1, 森田 康子1, 上野 健太郎1, 山下 雄史2, 松葉
智之2, 井本 浩2 （1.鹿児島大学病院 小児科, 2.鹿児島大学病院 心臓血管外科） 
多くの患者集積が認められた大動脈弁上狭窄症の1家系 ～胎児心エコー診断を
含めて～ 
○林 立申1,2, 矢野 悠介1,2, 塩野 淳子1, 杉山 香緒里3,4, 柳沢 裕美4, 堀米 仁志1,2 （1.茨城県立こど
も病院 小児循環器科, 2.筑波大学医学医療系 小児科, 3.筑波大学グローバル教育院ヒューマンバイ
オロジー学位プログラム, 4.筑波大学生存ダイナミクス研究センターTARA） 
心不全症状を呈した先天性左大腿動静脈瘻の一例 
○松井 亮介1, 築野 香苗1, 橋本 康司1, 渡邉 誠1, 阿部 正徳1, 上砂 光裕1, 深澤 隆治1, 勝部 康弘1

, 鈴木 憲治2, 佐々木 孝2 （1.日本医科大学 小児科, 2.日本医科大学 心臓血管外科） 
塞栓吸引を行った感染性心内膜炎による急性心筋梗塞の1例 
○西原 卓宏1,2, 中島 光一朗1, 八浪 浩一1 （1.熊本市立熊本市民病院 小児循環器内科, 2.熊本赤十字
病院 小児科） 
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血管輪における気道狭窄の重症度に対するＣＴによる有用性の検
討

○中江 広治1, 塩川 直宏1, 高橋 宜宏1, 川村 順平1, 森田 康子1, 上野 健太郎1, 山下 雄史2, 松葉 智之2, 井本
浩2 （1.鹿児島大学病院 小児科, 2.鹿児島大学病院 心臓血管外科）
Keywords: 血管輪, 気道狭窄, CT
 
【はじめに】血管輪の重症度は気管狭窄の程度に依存するが重症度評価は確立されてない。当院で過去10年間に
経験した血管輪9例について後方視的検討を行い、臨床症状、 CT所見、手術の有無などについて検討した。【対
象・方法】2010年7月～2019年12月に当院で診断した9例の血管輪(胎児診断5例、出生後診断4例)を対象とし
た。診療録から血管輪の病型、症状の有無と発症時期、手術の有無と時期、染色体異常の有無等の情報を収集
し、 CT axial画像から血管輪の最狭窄部と非狭窄部(狭窄部から1cm頭側)の気管の前後径、左右径および断面積
を測定した。【結果】9例の内訳は重複大動脈弓1例、左大動脈弓-右下行大動脈-右動脈管-右鎖骨下動脈起始異常
1例、右大動脈弓-後食道大動脈憩室-左鎖骨下動脈起始異常7例だった。呼吸障害合併は5例で出生後診断例は全て
初診時に呼吸障害があった。嚥下障害合併が1例みられた。染色体異常は4例で、いずれも22q11.2欠失症候群
だった。 CTは8例で施行し、最狭窄部径比(前後径/左右径)は0.34±0.09(0.26-0.42)、断面積狭窄度(最狭窄部断
面積/非狭窄部断面積)は0.75±0.25(0.62-0.82)、前後径狭窄度(最狭窄部前後径/非狭窄部前後径)は0.55±
0.16(0.43-0.61)で、最狭窄部径比と断面積狭窄度に関しては呼吸障害の有無との有意差はなかった。一方、呼吸
障害がある群の前後径狭窄度は0.44±0.17(0.34-0.59)に対し、呼吸障害がない群の前後径狭窄度は0.63±
0.02(0.62-0.65)で呼吸障害がある群において有意に狭窄があった(p=0.025)。手術症例は7例でいずれも呼吸およ
び嚥下症状の再燃はなく経過し、2例は手術未施行で経過観察中である。【考案】 血管輪において CTによる気管
前後径狭窄度が0.6以下の気道狭窄では呼吸障害を認めた。 CTによる気管前後径狭窄度は呼吸障害の有無と関連
があり、症例の蓄積により呼吸症状をきたす気管前後径狭窄度の cut-off値を定義できる可能性がある。
 
 

多くの患者集積が認められた大動脈弁上狭窄症の1家系 ～胎児心
エコー診断を含めて～

○林 立申1,2, 矢野 悠介1,2, 塩野 淳子1, 杉山 香緒里3,4, 柳沢 裕美4, 堀米 仁志1,2 （1.茨城県立こども病院 小
児循環器科, 2.筑波大学医学医療系 小児科, 3.筑波大学グローバル教育院ヒューマンバイオロジー学位プログラ
ム, 4.筑波大学生存ダイナミクス研究センターTARA）
Keywords: エラスチン, ウイリアムス症候群, 大動脈弁上狭窄
 
【はじめに】大動脈弁上狭窄(SVAS)は Williams症候群(WS)に合併することが多い一方、非 WSの家族例もあ
る。大動脈の弾性線維合成タンパクであるエラスチン遺伝子(ELN)異常が一因とされている。既知の ELN変異を認
めないが、多くの症例が集積した家族性 SVASの1家系を報告する。【症例】発端者(第1子)の父と父方叔父は
SVASの診断でそれぞれ14歳、7歳時に大動脈弁上狭窄部パッチ拡大術を施行された。発端者は女児、在胎40週
2日、2882gで出生、心雑音を契機に日齢1に軽度肺動脈狭窄と診断された。1か月時に SVASが認められ、以降
徐々に増悪した。3か月時のカテーテル検査で最大圧較差60mmHgの SVASに加え、肺動脈全体及び冠動脈起始部の
低形成が認められた。 G-bandは正常核型、 FISHで7q11.23欠失(WS)はなかった。5か月時自宅で心肺停止し、蘇
生治療に反応せず死亡した。同胞である第2子(男)は心病変なしだったが、第3子(男)は胎児期に軽度の大動脈血
流加速があり(2.4m/s)、出生後中等度以上の SVASと末梢性肺動脈狭窄に進展した。第4子となる児は在胎31週頃
より軽度の大動脈血流加速(1.7m/s)が認められるようになり、出生後に精査予定である。いずれの症例も血管病
変以外に合併奇形はない。発端者含む同胞3人、両親の ELNエクソン解析(直接シークエンス)を実施したが、既知
の病的変異は同定されず、現在エクソームを含めさらなる遺伝子検索を計画中である。【考察】 SVASは肺動脈や
冠動脈病変を合併することがあり、スクリーニングの際に注意が必要である。家族内発症の場合、異なる重症度
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を呈することがあり、また本家系のように胎児期の所見が軽度であっても出生後に進行することがあるため、経
時変化の追跡は重要である。本家系は ELNを含む7q11.23領域の欠失や ELNエクソン領域の点変異、小さな塩基欠
失/挿入はなかったが、 ELNエクソンの部分または全欠失の可能性は完全に否定されていない。さらなる遺伝学的
検索が必要である。
 
 

心不全症状を呈した先天性左大腿動静脈瘻の一例
○松井 亮介1, 築野 香苗1, 橋本 康司1, 渡邉 誠1, 阿部 正徳1, 上砂 光裕1, 深澤 隆治1, 勝部 康弘1, 鈴木 憲治
2, 佐々木 孝2 （1.日本医科大学 小児科, 2.日本医科大学 心臓血管外科）
Keywords: 新生児, 動静脈瘻, 血管
 
【背景】先天性動静脈瘻には肺動静脈瘻や脳動静脈瘻、門脈体循環シャントが心外シャントを形成する疾患とし
て報告例があるが、先天性大腿動静脈瘻は医原性や外傷性のものを除いてこれまで報告例がない。今回、新生児
期より心不全症状を呈したと考えられた、先天性左大腿動静脈瘻の一例を経験したため報告する。 
【症例】日齢18、女児。在胎39週6日に経腟分娩で出生した。出生後適応良好であったが、日齢３から努力呼吸が
出現し改善得られず日齢7に前医へ転院搬送となった。前医心エコーから右心系の拡張と IVCの拡大を認めたが心
内奇形を確認できず、うっ血性心不全の診断で利尿剤開始後、精査目的に当院紹介となった。当院入院時はすで
に症状は改善し、精査でも異常所見が得られず、利尿剤継続のうえ日齢37に退院、外来通院とした。外来通院中
に利尿薬を漸減中止したところ、日齢75から大腿径の左右差が出現し、左鼠径部から大腿にかけて Thrillが触知
され、連続性血管雑音も聴取された。再度入院し心臓・血管カテーテルを行い先天性大腿動静脈瘻の診断に
至った。動静脈瘻閉鎖術を施行、その後身体所見は消失、経過良好で外来経過観察中である。 
【考察】動静脈瘻の成因は医原性や外傷性など後天的な原因によるものが多いと知られており、また、心不全症
状をきたした大腿動静脈瘻の報告は成人例に限られている。本症例はシャント血流そのものが多かったため新生
児期から症状が出現したと考えられた。
 
 

塞栓吸引を行った感染性心内膜炎による急性心筋梗塞の1例
○西原 卓宏1,2, 中島 光一朗1, 八浪 浩一1 （1.熊本市立熊本市民病院 小児循環器内科, 2.熊本赤十字病院 小児
科）
Keywords: 心筋梗塞, 感染性心内膜炎, 胸痛
 
【背景】小児期の胸痛を主訴とする受診は非常に多い。多くは良性であり、成人と比較して緊急治療を要する疾
患の頻度は極めて稀である。今回我々は感染性心内膜炎を原因とする急性心筋梗塞を発症した1例を経験したので
報告する。【症例】11歳女児。家族歴に特記事項なく、既往歴に口唇口蓋裂があり、歯科で矯正治療中で
あった。学校での体育の授業中に、突然の前胸部痛を自覚した。自力歩行にて当院救急外来を受診した。来院時
バイタルサインは保たれていた。心エコーにて前壁、心尖部、心室中隔の一部に壁運動低下を認め、中等度の僧
帽弁閉鎖不全を認めた。血液検査で、炎症反応の軽度上昇と、心筋逸脱酵素の上昇を認めた。原因検索にて心臓
CTを施行したところ、左前下行枝の閉塞所見を認めた。緊急で冠動脈造影を行い、左前下行枝の完全閉塞を確認
した。吸引を行うと白色塞栓物が回収され、血流の再開通が確認された。採取していた血液培養3セットいずれか
らも Streptococcus mitisが検出された。感染性心内膜炎による急性心筋梗塞と診断し、第2病日からペニシリン
Ｇ、ゲンタマイシンによる抗菌療法を開始した。病理検査の結果、塞栓物は細菌塊や好中球を含むフィブリン析
出物であった。炎症反応は順調に陰性化し心不全症状を認めないため、外科介入は行わず内科治療を継続し
た。フォローアップの心エコーでは、前壁、心尖部、心室中隔の壁運動低下は軽度改善を認めたが，僧帽弁閉鎖
不全は残存した。頭部 MRIで右頭頂葉に点状の高信号域を認め、感染性心内膜炎による微小塞栓と考えたが、神
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経症状は認めなかった。入院50日目に退院し、18ヶ月のフォローアップ期間後も状態は安定している。【まと
め】急性心筋梗塞のみならず、小児期の塞栓症の原因として感染性心内膜炎は稀ではあるが重要である。塞栓物
の病理検査、血液培養は診断確定に必須であり重要であると考えた。
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）70（ P70） 
川崎病・冠動脈・血管6
指定討論者:上砂 光裕（日本医科大学多摩永山病院 小児科）
 

 
当院の冠動脈瘻の臨床像 
○桜井 研三, 中野 茉莉恵, 升森 智香子, 水野 将徳, 麻生 健太郎 （聖マリアンナ医科大学 小児
科） 
自然退縮・閉鎖した2例を含む、乳幼児期に発見された先天性冠動脈瘻の4例 
○村山 友梨, 鈴木 崇之, 垣本 信幸, 末永 智弘, 武内 崇, 鈴木 啓之 （和歌山県立医科大学付属病
院 小児科） 
小児期に外科手術を施行した冠動脈瘻の2例 
○木村 成卓, 秋山 章 （慶應義塾大学 外科（心臓血管）） 
当院で経験した先天性冠動脈異常の2例(左冠動脈右室瘻と BWG症候群) 
○元永 貴大, 石川 雄一 （山口県済生会下関総合病院 小児科） 
壁内走行の診断が治療するうえで重要と考えられた単一冠動脈右肺動脈起始症
の1例 
○福島 直哉1,2, 吉村 幸浩3, 平野 暁教3, 山本 裕介3, 野間 美緒3, 前田 潤1, 三浦 大1 （1.東京都立
小児総合医療センター 循環器科, 2.平塚市民病院 小児科, 3.東京都立小児総合医療センター 心臓血
管外科） 
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当院の冠動脈瘻の臨床像
○桜井 研三, 中野 茉莉恵, 升森 智香子, 水野 将徳, 麻生 健太郎 （聖マリアンナ医科大学 小児科）
Keywords: 冠動脈瘻, ファロー四徴症, 動脈管開存症
 
【背景】冠動脈瘻(CAF)は、心不全や心筋虚血による症状がある場合や、冠動脈の瘤状拡大や感染性心内膜炎の合
併があれば治療適応となるが、自然閉鎖することも多い。【目的】当院で CAFと診断された症例を振り返り、臨
床像と治療経過を明らかにする。【対象と方法】2000年から2020年に CAFと診断された12例の性別、診断時年
齢、診断契機、開口部位、治療、自然閉鎖、フォローアップ期間などに関して診療録を元に後方視的に検討し
た。【結果】男性6例(50%)、診断時年齢：中央値2.4歳(月齢1～12歳)、有症状(胸痛)：1例(8.3%)、心雑音：4例
(33%)、開口部位：肺動脈6例(50%), 右室4例(33%), 右房2例(17%)、カテーテル治療：2例(17%), 外科的閉鎖
術：2例(17%)、自然閉鎖：6例(50%)、フォローアップ期間：中央値4.1年(1年～10年)であった。他の基礎疾患に
より偶発的に心エコーで発見された症例は、ファロー四徴症(TOF)修復術後以外は全て自然閉鎖していた。カ
テーテル治療、外科的閉鎖術ともに合併症は認めず、遺残短絡はカテーテル治療で1例に僅かに認めた。また他院
から紹介されたケースで、診断名が動脈管開存症(PDA)であった症例は2例(17%)で、ともに肺動脈に開口している
症例であった。 TOF修復術後に生じた例は3例(25%)で、すべて右室流出路(RVOT)に開口していた。【結語】偶発
的に心エコーで診断された症例は、 TOF修復術後以外全て自然閉鎖していた。一般病院からの紹介される PDA症
例の中に CAFが混在している可能性もある。 TOF修復術後は RVOTへの CAF発症も念頭に置くべきである。
 
 

自然退縮・閉鎖した2例を含む、乳幼児期に発見された先天性冠動
脈瘻の4例

○村山 友梨, 鈴木 崇之, 垣本 信幸, 末永 智弘, 武内 崇, 鈴木 啓之 （和歌山県立医科大学付属病院 小児科）
Keywords: 冠動脈瘻, 冠動脈拡大, 冠動脈瘤
 
【背景】冠動脈瘻(CAF)は先天性心疾患の0.2～0.4％と希少な疾患である。短絡量が少ない例では早期治療を要さ
ず、自然閉鎖する例も報告されているが、多い例(Qp/Qs＞1.3)、有症状例、冠動脈(CA)拡大・瘤を認める例では
早期治療が推奨される。その他の CHDを伴わない CAF4例について検討。【症例1】7歳女児。1ヵ月時に心雑音を
指摘。心エコー検査(TTE)で右冠動脈(RCA)から起始し右房に流入する CAFと診断。3歳時カテーテル検査で
Qp/Qs=1.15、 RCA拡大残存(Z-score:13.8)を認め手術施行。術後カテーテル検査で CAF閉鎖、 RCA拡大(Z-
score:10.4)を認めた。【症例2】9歳男児。8ヵ月時に心雑音を指摘。 TTEでそれぞれ RCAと左前下行枝(LAD)から
起始し、右室(RV)に流入する CAFと診断。4歳時カテーテル検査で Qp/Qs=1.13、 RCA拡大(Z-score:4.9)、 LAD拡
大(Z-score 6.2)を認め、手術施行。術後カテーテル検査で CAF閉鎖、 CA拡大改善(Z-score:RCA 2.3 LAD 2.3)を
認めた。【症例3】6歳男児。1歳時に川崎病に羅患し RCA拡大を指摘。精査のカテーテル検査で RCAから起始し
RVに流入する CAFを認めた。 Qp/Qs=1.12、 RCA拡大(Z-score:5.42)を認めた。経過中 TTEで CAF描出困難とな
り、6歳時カテーテル検査で CAF閉鎖を確認、 RCA拡大改善(Z-score:2.45)を認めた。【症例4】6歳男児。2歳時
に心雑音を指摘。 TTEで LADから起始し RVに流入する CAFと診断。カテーテル検査で Qp/Qs=1.31、 RCA低形
成、 LADからの2本の異常血管起始、 LAD拡大(Z-score:4.8)を認めた。 RCA低形成の為、治療介入せず経過観察
していたが、6歳時に心雑音消失、 TTEで CAF描出困難となり、カテーテル検査で異常血管1本閉鎖、残る1本も退
縮を認め、 Qp/Qs=1.05と減少。【結果】 CAF4例の内、2例で自然退縮・閉鎖し、その内1例は短絡量が多い例で
あった。【結語】 CA拡大(Z-socre≧3)、また比較的 Qp/Qsが多い例でも自然退縮・閉鎖例を経験した。 CAFの治
療介入時期については十分な検討が必要である。
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小児期に外科手術を施行した冠動脈瘻の2例
○木村 成卓, 秋山 章 （慶應義塾大学 外科（心臓血管））
Keywords: 冠動脈瘻, 冠動脈瘤, 外科手術
 
【背景】冠動脈瘻は比較的稀な疾患であり心雑音以外無症状なことが多い。小さな瘻であれば積極的な治療適応
はないが、成長とともに拡大することもあり、治療の適応・時期については議論の余地があるところである。今
回小児期に手術を施行した冠動脈瘻の2例を経験したので報告する。【症例1】6歳男性。１ヵ月時に検診で心雑音
指摘、精査にて右冠動脈右室瘻と診断された。心不全・心筋虚血所見認めず経過観察されていたが、4歳時に
TTE上軽度左室拡大あり。5歳時の心臓カテーテル検査にて Qp/Qs 1.3であり、心拡大所見も考慮し治療適応と
なった。瘻は右冠動脈後下行枝より右室へ流入しており、位置・形態的にカテーテル治療は困難、手術の方針と
なった。手術は心拍動下で瘻を結紮閉鎖、術後は抗凝固療法を導入し特に問題なく経過し術後10日目に退院と
なった。【症例2】4歳女性。3歳時に心雑音指摘、精査にて左冠動脈右房瘻と診断された。心臓カテーテル検査に
て Qp/Qs 1.1であったが左冠動脈主幹部の拡大及び径14mmの冠動脈瘤を認め治療適応となった。瘻は左冠動脈主
幹部より背側を通り右房へ流入、カテーテル治療も考慮したが根治性の点から手術の方針となった。手術は人工
心肺を用い心停止下で施行、瘻中枢側を分岐直後で離断し縫合閉鎖、冠動脈瘤は切開し解放した。また右房内か
ら瘻開口部を直接縫合閉鎖した。術後は抗凝固療法を導入、特に問題なく経過し術後8日目に退院となった。【結
語】冠動脈瘻の2例に対し小児期に外科手術を施行し良好な結果を得た。冠動脈瘻に対しては症例毎に治療戦略を
たて、早期の外科的介入も常に選択肢として考慮する必要があると考えられた。
 
 

当院で経験した先天性冠動脈異常の2例(左冠動脈右室瘻と BWG症
候群)

○元永 貴大, 石川 雄一 （山口県済生会下関総合病院 小児科）
Keywords: 先天性冠動脈異常, 冠動脈瘻, BWG症候群
 
【背景】先天性心疾患の中で冠動脈瘻の発症率は0.2-0.4%, BWG症候群の発症率は0.25-0.5%と共に稀な疾患であ
る. 冠動脈瘻の75%は偶然発見され, ほとんどは臨床的に無害とされる. 一方, BWG症候群の臨床症状と予後は側
副血行路の発達に左右され, 生後早期に死亡する例と無症状で経過する成人例に分類される. この度, 左冠動脈
右室瘻と BWG症候群の２例を経験したので報告する. 【症例１】4歳の男児. 感冒で受診した際に心雑音を指摘さ
れた. 超音波検査で左室拡大, 左冠動脈拡大, 右室内へ流入する異常血管を認めた. 造影 CTで左冠動脈から右室
への連続を確認し左冠動脈右室瘻と診断した. 心機能, 12誘導心電図, ホルター心電図は正常であり経過観察中
である.【症例２】2か月の女児. 発熱を主訴に入院した際に収縮期雑音と心拡大を認めた. 超音波検査では左
室・左房拡大, 僧帽弁逆流ジェット, 心室レベルで複数の左右シャント血流, 左冠動脈から肺動脈へ流入する異
常血管を認め, 僧帽弁閉鎖不全 (MR)3度, 僧帽弁逸脱, 多孔性心室中隔欠損 (筋性部), 左冠動脈肺動脈瘻と診断
した. 左房左室の容量負荷に対し利尿剤と ACE阻害剤を開始した. 4か月時の超音波検査で心室中隔内や心室周囲
に側副血行路を示唆する異常血流や右冠動脈拡大を認め冠動脈異常を疑った. 造影 CTで左冠動脈が肺動脈本幹か
ら起始しており BWG症候群と診断した. 他院で冠動脈移植術, 僧帽弁形成術が施行され, 術後経過良好である.
【考察】症例2は心収縮能正常で, 左冠動脈(実際は心膜横洞)が大動脈から起始するように見えたため当初は冠動
脈瘻と考えた症例であった. 成長に伴い側副血行路が発達したことで異常血流から BWG症候群を疑った. 既報告
でも, 心室中隔内, 右室壁内の櫛の歯状の異常血流シグナルは BWG症候群に対し診断精度が高いと言われている.
突然死リスクのある疾患であり, 出生早期の左室拡大, MR症例では本疾患を疑い早期の診断治療が重要である.
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壁内走行の診断が治療するうえで重要と考えられた単一冠動脈右
肺動脈起始症の1例

○福島 直哉1,2, 吉村 幸浩3, 平野 暁教3, 山本 裕介3, 野間 美緒3, 前田 潤1, 三浦 大1 （1.東京都立小児総合医
療センター 循環器科, 2.平塚市民病院 小児科, 3.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科）
Keywords: 単一冠動脈右肺動脈起始症, 壁内走行, 心臓超音波検査
 
＜背景＞ 単一冠動脈右肺動脈起始症はこれまで7例の報告があり, 5例で外科的介入が行われ, 1例のみが生存し
ている. 症例の希少性から特徴や外科的介入における統一された見解はない. 同疾患の一例を経験し, その診
断・治療から得た知見を報告する. ＜経過＞ 1か月男児, 1週間前から気道症状があり, 呼吸不全のため人工呼吸
器管理となった. 胸部レントゲンで心拡大所見, 心臓超音波検査で心機能低下 (左室駆出率 13%), 乳頭筋輝度上
昇, 僧帽弁閉鎖不全を中等度認めた. 新生児心筋炎の可能性に対し免疫グロブリン静注療法を実施したが改善を
認めず. 心臓超音波検査の再検で右冠動脈左冠動脈起始および壁内走行を疑ったが, 左冠動脈は左冠尖から正常
に起始するように描出され順行性の血流を認めたため, 拡張型心筋症と診断しカルベジロール内服を開始した.
入院27日目, 啼泣をきっかけに心室細動を認め, 電気的除細動により洞調律に復帰した. 心臓カテーテル検査を
行い単一冠動脈右肺動脈起始症と診断した. 入院37日目, 冠動脈移植術の方針で外科的介入に臨み, 術中に単一
冠動脈主幹部が壁内走行していることが判明. 同部を剥離中に右冠動脈への分岐部付近を損傷, その修復と移植
術を実施したが, 右冠動脈の閉塞を来した. 心機能の回復は見られず心不全が徐々に進行し, 入院132日目に永眠
した. ＜考察＞ 本疾患と類似した冠動脈起始異常である左冠動脈右肺動脈起始症の最近の報告では, 60～80%の
症例で左冠動脈主幹部の大動脈壁内走行が見られ, 良好な術後成績が収められている. 本症例でも心臓超音波検
査画像を後方視的に検討し, 壁内走行と診断し得る所見が確認された. 冠動脈の壁内走行を術前に診断すること
は, 冠動脈起始異常の手術方針に関わるため, 術前の心臓超音波や CTでの画像検査で特に留意する必要がある.
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デジタルオーラル | 川崎病・冠動脈・血管

デジタルオーラル（ II）71（ P71） 
川崎病・冠動脈・血管7
指定討論者:濱田 洋通（東京女子医科大学八千代医療センター 小児科）
 

 
冠攣縮性狭心症の小児例 
○山岡 大志郎1, 長岡 孝太2, 山口 英貴2, 清水 武2, 大山 伸雄2, 柿本 久子2, 藤井 隆成2, 旗 義仁2

, 富田 英2 （1.昭和大学医学科小児科学講座, 2.昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患セン
ター） 
小児期発症冠攣縮性狭心症の2症例 
○中野 威史1, 山本 英一1, 渡部 竜助1, 石田 也寸志1, 日浅 豪2, 檜垣 高史3 （1.愛媛県立中央病院
小児科, 2.愛媛県立中央病院 循環器内科, 3.愛媛大学 医学部 小児科） 
異なる契機で診断に至った左冠状動脈肺動脈起始症の7症例 
○橋本 康司, 松井 亮介, 築野 香苗, 渡邉 誠, 上砂 光裕, 勝部 康弘, 深澤 隆治 （日本医科大学
小児科） 
治療方針の決定に苦慮している右冠動脈左バルサルバ洞起始の2症例 
○本田 啓 （熊本赤十字病院 小児科） 
多発冠動脈狭窄および高血圧を認める男児例 
○土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院小児
科） 
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冠攣縮性狭心症の小児例
○山岡 大志郎1, 長岡 孝太2, 山口 英貴2, 清水 武2, 大山 伸雄2, 柿本 久子2, 藤井 隆成2, 旗 義仁2, 富田 英2

（1.昭和大学医学科小児科学講座, 2.昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Keywords: 冠攣縮性狭心症, 小児, アセチルコリン負荷試験
 
【背景】冠攣縮性狭心症は小児ではまれであり、アセチルコリン（ ACh）負荷試験により確実に診断された症例
の報告は少ない。今回、初回発作で診断に至った男児例を経験した。【症例】12歳男児。既往歴、心疾患の家族
歴なし。午前4時に胸を押さえて唸っているところを母親が発見、救急搬送された。締め付けられるような前胸部
痛で、嘔気を伴っていた。胸痛は30分間持続、受診時には症状はなく、心臓超音波検査、心電図で異常を認めな
かったが、トロポニン Iが1123.6pg/mlと異常高値であった。冠動脈 CTでは異常を認めなかった。冠攣縮性狭心
症を疑い、全身麻酔下に ACh負荷試験を行った。左右冠動脈内に AChを注入。左冠動脈では50μ g投与後に前下行
枝、回旋枝に広範な90％狭窄、右冠動脈では20、50μ g投与後に房室結節枝、後下行枝に75％狭窄を認め、著明な
ST上昇を伴った。右冠動脈への投与後、徐脈となりペーシングレートとなった。ニトログリセリン、ニコランジ
ルの冠動脈注入で攣縮の改善を確認し検査終了した。全身麻酔下であり症状の再現性は確認できなかったが、翌
日の検査でトロポニン Iの上昇が確認された。アムロジピン1.25mg/日内服にて症状の再燃なく経過してい
る。【考察】小児期発症の冠攣縮性狭心症はまれであるが、成人例と比較し高率に心筋梗塞を合併するとの報告
もあり早期診断が重要である。診断に至るためにはより丁寧かつ確実な問診が求められる。確定診断には成人同
様に ACh負荷試験による症状誘発が重要であるが、小児では全身麻酔を要するため症状の評価が不可能であ
る。トロポニンは発作時の小児特有の症状の曖昧さを補完するだけでなく、全身麻酔下の ACh負荷試験において
客観的な判定の一助となる。【結語】初回発作後に Ach負荷試験で診断した冠攣縮性狭心症の小児例を報告し
た。小児例では小児特有の視点で診断を行う必要がある。
 
 

小児期発症冠攣縮性狭心症の2症例
○中野 威史1, 山本 英一1, 渡部 竜助1, 石田 也寸志1, 日浅 豪2, 檜垣 高史3 （1.愛媛県立中央病院 小児科,
2.愛媛県立中央病院 循環器内科, 3.愛媛大学 医学部 小児科）
Keywords: 冠攣縮性狭心症, 小児期, 冠攣縮誘発試験
 
【背景】小児期発症の冠攣縮性狭心症（ coronary spastic angina :CSA）は極めて稀である. 【症例1】11歳男
児. 胸痛の既往なし. 朝方に胸部絞扼感を自覚し受診, トロポニン Iが陽性で, 硝酸薬の内服により胸痛が消失
した. 運動中に胸痛は誘発されず, 運動後の休憩時に胸痛を生じた. 冠動脈 CTでは右冠動脈はやや低形成で
あった. マスターダブル負荷心電図とホルター心電図では明らかな虚血性変化を認めなかったが、アセチルコリ
ン（ ACh）負荷冠攣縮誘発試験にて左前下行枝・回旋枝の攣縮と心電図左側胸部誘導の ST低下を認め, CSAと診
断した. 胸痛は夜間から朝方に生じることが多く, 程度が強いと意識レベルの低下を伴った. Ca拮抗薬内服にて
胸痛は軽減し, 硝酸薬貼付の追加にて症状はほぼ消失した. 発症5か月目頃から怠薬しても胸痛を自覚することが
なくなり断薬していたが, 11か月目に過換気により狭心痛の再発を認めた. 【症例2】19歳女性. 16歳時に線維筋
痛症と診断されている. 受動喫煙をきっかけに胸痛を繰り返すようになった. 胸痛は時間帯によらず起こり, 線
維筋痛症の疼痛とは区別できる痛みの性状であった. 硝酸薬貼付が部分的に効果あり, ACh負荷試験では冠動脈の
攣縮は確認できなかったが, 胸痛の再現と心電図の虚血性変化を認め, Ca拮抗薬の内服にて胸痛が消失したこと
から微小血管狭心症と診断した. 胸痛のコントロールには Ca拮抗薬の増量が効果的であった. 9歳時に胸痛を繰
り返した既往があり, 当時はストレスによる心因性胸痛と診断されていたが, 冠攣縮が原因であった可能性があ
る. 【考察】症例1は CSAとして典型的な症状を呈し, ACh負荷試験により確定診断に至った. 一時症状の改善が
みられたが, 胸痛の再現あり今後の投薬継続については再考を要する. 症例2は, 約10年の間隔を開けて再発した
CSAであり, 小児期発症の冠攣縮狭心症の自然歴の一例として興味深い症例と考えられた.
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異なる契機で診断に至った左冠状動脈肺動脈起始症の7症例
○橋本 康司, 松井 亮介, 築野 香苗, 渡邉 誠, 上砂 光裕, 勝部 康弘, 深澤 隆治 （日本医科大学 小児科）
Keywords: 左冠動脈肺動脈起始症, 心雑音, 学校検診
 
【背景】左冠動脈肺動脈起始症（ ALCAPA）は、冠動脈起始異常の中では最も多い疾患であり、その多くは左主冠
動脈が肺動脈から起始しているものである。頻度は先天性心疾患の1,000例に1例程度で、本邦の年間発生件数は
10～20例程度と報告されている。典型的には、乳児期の心不全症状や雑音などが診断の契機となるが、中には無
症状で成人期に達する例もある。【目的】過去当院で診断した7症例の、診断の契機となった理由（症状・検査な
ど）や、その後の経過などを検討する。【結果】確定診断の年齢は中央値4.1歳（1か月～13歳）で1歳未満が
3例、6～13歳が4例と二峰性であった。1歳未満で診断された症例はすべて心不全が診断のきっかけであり、学校
健診で発見された6歳の2例は、心電図で aVLの異常 Q波を呈していた。8歳で発見された症例は、連続性心雑音に
て発見され、13歳で発見された症例は運動時の失神を契機に発見されている。8歳と13歳の症例では心電図上明ら
かな aVLの異常 Q波は認めていなかった。心エコーでは、1歳未満の症例では明らかな冠動脈の異常を同定できな
かった症例もあるが、6歳以上の症例では全例冠動脈異常を確認していた。全例に手術（ Takeuchi法または
Implantation）を行い、その後の経過は良好である。【結語】 ALCAPAは突然死をきたす恐れもあるため、早期に
診断し、発見後は速やかな治療を必要とする。乳児の心不全の場合は、心エコー所見で冠動脈異常がはっきりし
なくても本症を必ず鑑別に入れる必要がある。また年長児では学校心臓検診で見逃さないことが肝要となる。
 
 

治療方針の決定に苦慮している右冠動脈左バルサルバ洞起始の2症
例

○本田 啓 （熊本赤十字病院 小児科）
Keywords: 冠動脈起始異常, 心筋虚血, 突然死
 
【背景】基礎疾患のない児の心原性胸痛は少ないが、その一因として先天性冠動脈異常があげられる。アス
リートの心停止や突然死の原因となりうることが報告されており、その管理方針は重要である。今回、管理方針
の検討に苦慮した２症例について報告する。【症例１】13歳男児。サッカー中に眼前暗黒感を伴う胸痛を主訴に
救急搬送。来院後は症状なし。心電図異常なし。心臓超音波検査で機能異常なし。運動負荷試験は陰性。 CTにて
右冠動脈左バルサルバ洞起始の診断。心臓カテーテル検査にて DOB負荷下に iFRを測定、 IVUSを施行した。
iFRは0.93→0.70と低下、 IVUSでは右冠動脈近位での扁平化が確認された。運動負荷心筋シンチ(Tl201)にて下壁
領域の虚血所見及び再灌流が確認された。【症例２】11歳男児。運動後の締め付けられるような胸痛を主訴に外
来受診。受診時は症状なし。心電図異常なし。心臓超音波検査で機能異常なし。採血上、心筋逸脱酵素の上昇は
なし。 CTにて右冠動脈左バルサルバ洞起始の診断。運動負荷試験は陰性。心臓カテーテル検査にて DOB負荷下に
iFRを測定、 IVUSを施行した。 iFRは0.93→0.83と低下、 IVUSでは右冠動脈近位での扁平化が確認された。運動
負荷心筋シンチ(Tl 201)にて有意な所見なし。【考察】右冠動脈左バルサルバ洞起始の治療介入については自然
暦でのリスク、及び手術介入における長期予後を含めたリスクを比較検討する必要がある。学校検診ガイドライ
ンにおいて画像上虚血所見の陽性を治療介入推奨基準とされている。しかし、小児での虚血を証明する検査につ
いては成人と同様の手法が取りにくい。今回、当院で経験した2症例でその検査結果に相違が見られており、その
対比が判断の一助になる可能性が示唆された。【結語】致死的イベントを起こしうるため右冠動脈左バルサルバ
洞起始の介入判断については十分に検査を行った上での判断が必要であり、症例の積み重ねが必要である。
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多発冠動脈狭窄および高血圧を認める男児例
○土井 悠司, 上田 和利, 佐藤 一寿, 荻野 佳代, 林 知宏, 脇 研自, 新垣 義夫 （倉敷中央病院小児科）
Keywords: 冠動脈狭窄, 心筋炎, 高血圧
 
【背景】小児期に診断される冠動脈狭窄病変の多くが川崎病や先天性心疾患に関連している。今回それらを伴わ
ない多発冠動脈狭窄を来した男児例を報告する。【症例】9歳男児、生後11か月に急性胃腸炎で入院、その際に心
雑音を認めた。心エコーで心収縮は維持されていたが心拡大(LVDd=32.3mm, 122% of normal)と僧帽弁逆流(MR)を
認めた。心拡大、 MRは次第に改善したが体高血圧(収縮期血圧=120mmHg程度)あり、精査にて分腎レニン値に左右
差を認めた。降圧剤(ルベジロール、アムロジピン、エナラプリル)を順次開始し、収縮期体血圧は115mmHg±
10mmHgで推移。7歳時の心電図で ST-T変化を認め、運動負荷心電図および心筋シンチで虚血所見あり。8歳でカ
テーテル検査を再検、冠動脈造影で左冠動脈の多発狭窄と右冠動脈からの側副血行路を認めアスピリンを追
加。多発狭窄は半年後に行った硝酸薬を使用した冠動脈造影でも変わらず、冠動脈攣縮ではなく狭窄と判断。右
心系の圧は正常で、右室心筋生検では軽度の心筋肥大あり。 MRIの T1 mappingで心内膜側に軽度の虚血様変化を
認めた。 MRAでは脳血管に異常なく、腎動脈含めた腹部血管の造影の再検でも狭窄病変を認めず、引き続き外来
で降圧剤とアスピリンを継続している。【考察】川崎病を疑う病歴、心疾患や代謝疾患を疑う家族歴はなく、現
時点で多発冠動脈狭窄の原因や高血圧との関連は不明である。もやもや病に冠動脈狭窄を合併するという報告も
あるが、本例は MRAで異常を認めず。感染にともなう急性心筋炎後に一過性ながら冠動脈狭窄をきたすという報
告もあり、本例での初診時の症状およびその後の経過を含め合致する可能性がある。高血圧が冠血流を維持する
ために生理的な代償として起こるのであれば本例の一元的な病態説明も可能と考えられる。【結語】稀ではある
が心筋炎罹患後には冠動脈狭窄をきたす可能性もあり、心機能だけでなく経時的な心電図変化にも注意が必要で
ある。
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デジタルオーラル | 学校保健・疫学・心血管危険因子

デジタルオーラル（ II）72（ P72） 
学校保健・疫学・心血管危険因子1
指定討論者:安田 謙二（島根大学医学部 小児科）
 

 
南魚沼学校検診プロジェクト -学校心臓検診の包括的・経年的評価のための
データベース作成- 
○鈴木 博1, 赤澤 宏平2 （1.新潟大学医歯学総合病院 魚沼地域医療教育センター, 2.新潟大学医歯学
総合病院 医療情報部） 
学校検診データを使用した QT間隔補正方法の評価 
○須藤 二朗1, 高柳 恒夫1, 安河内 總2 （1.日本光電工業, 2.長野県立こども病院） 
学校心臓検診での QT延長スクリーニングを自動解析で行うための基準値 
○櫨木 大祐1, 楠生 亮1, 野村 裕一1, 吉永 正夫2 （1.鹿児島市立病院 小児科, 2.鹿児島医療セン
ター 小児科） 
学校検診にて QT延長（ LQT）を指摘され、遺伝子検査を施行した18例の検討 
○水野 隼人1, 長井 典子1,3, 成瀬 和久1, 五藤 明徳1, 鈴木 一孝2,3 （1.岡崎市民病院 小児科, 2.名
古屋市立大学大学院 医学研究科 新生児・小児医学分野, 3.岡崎市、幸田町小・中学生心臓検診班） 
学校検診で見つかった QT延長症候群(2型)の3例の対応：心停止例を含んだ考
察 
○坪谷 尚季, 三谷 義英, 間宮 範人, 大矢 和伸, 淀谷 典子, 大橋 啓之, 澤田 博文, 平山 雅浩
（三重大学医学部附属病院 小児科） 
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南魚沼学校検診プロジェクト -学校心臓検診の包括的・経年的評
価のためのデータベース作成-

○鈴木 博1, 赤澤 宏平2 （1.新潟大学医歯学総合病院 魚沼地域医療教育センター, 2.新潟大学医歯学総合病院 医
療情報部）
Keywords: 学校心臓検診, 学校保健, 疫学
 
【背景】心電図は成長に伴い変化し、体格の影響も受けると考えられている。よって体格などの情報も含めた包
括的, 経年的評価が心電図判定の精度向上につながる。しかし学校心臓検診ではほとんどなされてない。そこで
我々は2018年度から教育委員会と協力し、学校心臓検診の包括的・経年的評価のため、心電図波形を含めた学校
検診情報のデータベース化を開始した。今回はベースライン調査として体格と心電図指標の関連を報告す
る。【対象】2018年に南魚沼市小中学校に在校の小1、小4、中１ 計1411名中、研究参加に同意し、心臓、腎臓な
どに基礎疾患なく、心電図記録良好で不整脈のなかった1375名【方法】体格指標として身長、肥満度、体表面積
を、心電図指標として自動計測の QRS間隔、 QRS電気軸、 V2の S波高を、学年別男女別に検討した。【結
果】１） QRS間隔は男女共に年齢に従い延長した。学年別男女別の検討では、 QRS間隔は身長と最もよい正相関
を示し、肥満度と相関はなかった。２） QRS電気軸は男女共に年齢差はなかった。学年別男女別の検討では、身
長や体表面積に相関なく、中1女のみに負相関があった。３） V2の S波高は小1では性差はないが、年齢に従い男
で増高、女で減高し、中１では男が女に比し有意に高かった。学年別男女別の検討では、 V2の S波高は身長に相
関なく、肥満度と最も良い相関を示して男女共に小4と中1で負相関があった。【考察】小児期での体格と心電図
測定値の関連が確認され、それには男女差があった。学校心臓検診では、性別や体格も加味した心電図評価が精
度向上につながる可能性がある。さらに個々の心電図の経年比較の意義を今後検討する方針である。将来的には
A I活用し、これらの情報を含めた学校心臓検診の心電図判定が望まれる。
 
 

学校検診データを使用した QT間隔補正方法の評価
○須藤 二朗1, 高柳 恒夫1, 安河内 總2 （1.日本光電工業, 2.長野県立こども病院）
Keywords: ECG, QT間隔, QT補正
 
QT補正式の妥当性検討をしている報告は少なくないが、 Bazzetの補正式が最も良いとした報告は少ない。２０歳
以下の正常群において Bazettが良いとした報告があり、学校検診データで検討したので報告する。方法：2002-
2010の学校検診データ190034例（男：92144例）について、自動計測による接線法で求めた QT時間及び RR間隔を
年度、学年、性別ごとにまとめた。補正式は、報告に合わせ、 Bazett, Fridericia, Framingham, Hodgesとし
た。補正式は以下の通り。 Bazett: QTcB=QT/(60/HR)^1/2Fridericia: QTcFri=QT/(60/HR)^1/3Framingham:
QTcFra=QT+154(1-60/HR)Hodges: QTcH=QT+1.75(HR-60)最適化の判定は、補正後の標準偏差及び心拍数との相関の
残余を求め、より小さいものを最適とした。また、参考に群ごとに最適べき乗係数を求めた。結果：各群に
よって異なるが、 Fridericiaまたは、 Framinghamが最適であり、このどちらでもよい結果となった。 Bazettは
どの群においても最も適していない補正となった。議論：今回、 USAの小児と比較したが、この差の理由とし
て、・サンプルの差・人種の差・計測方法の差が考えられるが、今回の検討では、結論は出せていない。
 
 

学校心臓検診での QT延長スクリーニングを自動解析で行うための
基準値
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○櫨木 大祐1, 楠生 亮1, 野村 裕一1, 吉永 正夫2 （1.鹿児島市立病院 小児科, 2.鹿児島医療センター 小児科）
Keywords: QT延長, 学校心臓検診, スクリーニング
 
【背景】学校心臓検診（心検）は種々の心疾患、特に QT延長症候群の早期発見、症状出現の防止に役立っている
ことが報告されているが、そのスクリーニング基準値は接線法による手動計測・ Fridericia補正が元になってい
る。一方、微分法を用いる自動解析の QT時間は、接線法での手動計測 QT時間より長く計測されることが知られ
ており、現在の基準値でスクリーニングする場合に自動解析 QT時間を用いると偽陽性が多いことが問題であ
る。接線法でスクリーニングした児童生徒を真陽性としたとき、真陽性を見逃さない（偽陰性を出さない）ため
の自動解析値（微分法）での QTcのスクリーニング値を検討した 
【目的】心検で QT延長をスクリーニングする自動解析基準値を策定する。 
【方法】2009年から2013年の5年間に、鹿児島市の心検を受けた小学校1年・中学校1年・高校1年全員の心電図を
後方視的に解析した。 Fridericia補正での自動解析 QTc値が基準値を超えているもの、または自動解析 QTc値の
長い方から1％までのものを抽出し、接線法による手動計測で QTc値を再計測した。各群男女別に手動による再計
測で基準を超えている対象（真陽性）の自動解析 QTc値を参考に、基準値を算出した。 
【結果】対象者は総数75,025名、手動計測での再計測対象者は1,551名 (2.1%) であった。各群での自動解析スク
リーニング基準 QTc値は小1男女とも440ms、中1男子460ms、中1女子450ms、高1男子450ms、高1女子460msと
なった。 
【考察とまとめ】自動計測による基準値は各群とも従来の接線法による基準値より5～15ms長くなった。従来の基
準値で自動解析により偽陽性となる対象の割合は90～97%であったのに対し、新しい基準値では50～83%へと削減
することができた。学年・性別毎に QTc基準が異なる傾向は自動計測でも同様であり、心検でのスクリーニング
基準値は学年・性別毎に定める必要がある。
 
 

学校検診にて QT延長（ LQT）を指摘され、遺伝子検査を施行した
18例の検討

○水野 隼人1, 長井 典子1,3, 成瀬 和久1, 五藤 明徳1, 鈴木 一孝2,3 （1.岡崎市民病院 小児科, 2.名古屋市立大
学大学院 医学研究科 新生児・小児医学分野, 3.岡崎市、幸田町小・中学生心臓検診班）
Keywords: 学校検診, QT延長症候群, 遺伝子検査
 
[背景]当院では2018年に学校検診で軽度の LQTを指摘されていた若年成人の CPA蘇生後で、 LQT2が判明した症例
を経験した。それまでは、明らかな症状を有する場合や著しい LQTに限り、遺伝子検査を依頼してきたが、商業
的に LQT1-3の遺伝子検査が可能になったため、学校検診で LQTを疑う症例は積極的に当院に紹介いただき、遺伝
子検査を勧める方針に変更した。[目的]小中学校の学校検診で LQTを疑われ当院に紹介され、遺伝子検査を施行
した症例の遺伝子変異と臨床症状の特徴の検討 [方法]2018年8月から2019年12月に、学校検診で LQTを疑われ当
院に紹介され遺伝子検査を行った18例の患者背景、遺伝子検査結果と心電図の特徴を検討した。[結果］性差はな
かった。10例が小学生、8例が中学生で、家族歴は兄弟例を含む6例にあった。起立性調節障害様失神の既往があ
る症例が2例あったが、運動負荷で失神や VTが誘発された症例はなかった。 LQT1-3に関する遺伝子変異を検出し
た症例は16例あり、そのうち LQT1のみが8例、 LQT2のみが1例、 LQT3のみが3例あり、複数の遺伝子変異は、
LQT1と3が3例、 LQT2と3が1例存在した。また心電図から LQT2を疑った9例のうち、 LQT2の遺伝子変異単独は1例
のみであり、他の遺伝子変異として LQT1が3例、 LQT3が1例、複数の遺伝子変異を持っていた症例は LQT1と2が
1例、 LQT1と3が3例であった。[考察]LQTは遺伝性のイオンチャンネル病で LQT1-3が約90%を占める。それぞれの
型によって運動負荷や徐脈時での心電図変化や突然死の状況に特徴があるとされる。今回心電図上は軽症と思わ
れる例も検討した所、心電図から疑った病型と遺伝子変異の病型が異なる症例や複数の遺伝子変異を持つ症例が
多く存在した。 [結論]LQTを疑う症例では遺伝子検査で、 LQT1-3までの何らかの遺伝子変異を持つ症例が多
かった。表現型と遺伝子型は必ずしも一致せず遺伝子変異の持つ意味と病原性の強さに関しては今後の検討を待
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つべきと思われた。
 
 

学校検診で見つかった QT延長症候群(2型)の3例の対応：心停止例
を含んだ考察

○坪谷 尚季, 三谷 義英, 間宮 範人, 大矢 和伸, 淀谷 典子, 大橋 啓之, 澤田 博文, 平山 雅浩 （三重大学医
学部附属病院 小児科）
Keywords: QT延長症候群, 学校検診, 心臓突然死
 
【背景】近年、 AEDの普及で院外心停止の予後が改善したが、自宅発症例の予後は依然不良である。最近の報告
で、児童生徒の院外心停止の非経過観察例のうち5例が QT延長症候群(LQT)で、うち3例は睡眠中の発生で
あった。 LQT 2型(LQT2)の発生は睡眠からの覚醒時であり、公共の場の AEDの効果は限定的である。今回、院外
心停止例を含んだ学校検診を契機に診断した LQT2につき報告する。 
【症例1】15歳女児。自宅で睡眠中に、母があえぎ呼吸に気づき救急要請。アラーム音なし。家人が CPR開始
し、救急隊到着後、 AEDを使用し洞調律復帰した。動悸や失神の既往や家族歴なし。中学校1年時の検診心電図で
QTc(F)460ms,3誘導に notched T waves (NTW)を認めたが、近医の再検で QT間隔が正常であったため定期受診さ
れなかった。入院後、心電図で HR44, V1-5 陰性 T, QTc(F) 560msを認めた。遺伝子検査で KCNH2ミスセンス変
異を認め、 LQT2と診断した。入院1カ月時で社会復帰可能な状態で、 ICDを留置し退院した。【症例2】11歳男
児。小学校4年時の学校検診を契機に受診。症状の既往なく、小学校1年時の心電図で異常なし。家族歴に、父方
祖母兄弟に LQT例あり、父に心電図異常の指摘あり。心電図で、 HR67,QTc(F) 497ms,3誘導に NTWを認めた。遺
伝子検査で KCNH2ミスセンス変異を認め、 LQT2と診断し、β遮断薬を開始した。【症例3】9歳女児。症例1の同胞
で精査目的に受診。症状の既往なし。小学校1年時の心電図で異常なし。心電図で、 HR64,QTc(F) 490ms,3誘導で
NTWを認めた。遺伝子診断で兄と同型の変異を認め、 LQT2と診断し、β遮断薬を開始した。 
【結語】自宅で心停止を来たす為に、発症前診断と予防が AEDの時代に重要と考えられる LQT2の診療におい
て、自験例は、学校心電図検診による本症の早期診断、管理と診断後の同胞の検索の意義に示唆を与える。学校
心電図判読における NTWの扱いにつき、さらなる検討が必要である。
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デジタルオーラル | 学校保健・疫学・心血管危険因子

デジタルオーラル（ II）73（ P73） 
学校保健・疫学・心血管危険因子2
指定討論者:本村 秀樹（国立病院機構長崎医療センター 小児科）
 

 
院外心停止をきたした就学期患者に対する社会復帰を目指した治療戦略 
○久呉 洋介, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邉 卓次, 富永 佑児, 長谷川 然, 戸
田 宏一, 倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科） 
学校心臓検診で異常を指摘されなかった蘇生に成功した心原性院外心肺停止の
2学童例 
○仲本 雄一1, 山田 俊介1, 岡崎 三枝子2, 豊野 学朋1 （1.秋田大学 医学部 小児科, 2.秋田大学医学
部附属病院 総合臨床教育研修センター） 
若年成人男性の血圧高値予測因子～小学校からの学校健診データの検討～ 
○内田 敬子1,2, 山岸 敬幸2, 徳村 光昭1,2 （1.慶應義塾大学 保健管理センタ―, 2.慶應義塾大学 医
学部 小児科） 
肺高血圧症の発見に学校心臓検診心電図検診は有用か？ 
○岡川 浩人 （滋賀病院 小児科） 
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院外心停止をきたした就学期患者に対する社会復帰を目指した治
療戦略

○久呉 洋介, 上野 高義, 金谷 知潤, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邉 卓次, 富永 佑児, 長谷川 然, 戸田 宏一,
倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科）
Keywords: 学校検診, 院外心停止, 機械的循環補助
 
【背景】院外心停止症例に対しては，非医療従事者による病院前救護から，病院到着後の早急な機械的循環補助
を含む全身管理まで，一連の「救命の連鎖」が重要であるが，就学期児童において合併症なく社会復帰するため
の治療指針については明確なものはない．【目的】当院における就学期児童の院外心停止症例に対する治療・予
後を検討すること．【方法】2014年1月から2019年12までに院外心停止を来し当院へ搬送となった就学期児童5例
について後方視的に検討した．【結果】年齢は11.5(9-14)才．男児3名，女児2名．身長 146(100-160) cm，体重
45(28-50)kgであり，全例で基礎疾患は指摘されていなかった．4例でバイスタンダーによる心肺蘇生がなされた
が，全例で病院到着時に自己心拍再開はなく，大腿動静脈から経皮的心肺補助(PCPS)を確立した．救急隊覚知か
ら PCPS開始までは 57(25-100) 分であった．うち4例で不十分な心肺負荷軽減のために， Bridge To Decisionと
しての両心補助(BVAD)へ移行した．死亡は2例で，1例はバイスタンダーによる心肺蘇生がなく，低酸素脳症によ
り脳死判定を受けた．もう1例は両股関節離断， BVAD装着後に広範囲脳梗塞による脳ヘルニアにより死亡し
た．生存した3例は全例自宅退院を果たしており，うち2例は機械的補助循環を離脱し，残る1例は植込み型左室補
助人工心臓装着後に心移植に到達した．下肢離断を要したのは2例で， PCPSから BVADへの移行へ要した時間はそ
れぞれ27，46時間であり，下肢離断を免れた3例では4(3-6)時間であった．最終診断は劇症型心筋炎2例，拡張型
心筋症疑い2例，特発性心室細動1例であった．【まとめ】 PCPSは病院到着後初期循環補助として有用であるが，
Bridge To Decisionとしての VAD移行を躊躇なく早期に行うことが，心機能改善や下肢救済に寄与し，社会復帰
率向上へつながると考えられる．
 
 

学校心臓検診で異常を指摘されなかった蘇生に成功した心原性院
外心肺停止の2学童例

○仲本 雄一1, 山田 俊介1, 岡崎 三枝子2, 豊野 学朋1 （1.秋田大学 医学部 小児科, 2.秋田大学医学部附属病院
総合臨床教育研修センター）
Keywords: 院外心肺停止, 初期対応, 学校心臓検診
 
【背景】学校心臓検診 (HDS) の目的の1つは心臓突然死 (SCD) を予防することであるが、全疾患を発見すること
は困難である。心停止 (CA) に対する初期対応の重要性を示す蘇生に成功した心原性院外 CAの2例を提示す
る。【症例1】13歳、男子。過去の HDSで異常なし。水泳の授業中、プールサイドで失神した。教員による救急
隊・人員確保・ AED要請後、胸骨圧迫が開始された。 AED装着後、除細動が実施された。救急隊が到着し頸動脈
拍動を確認した。来院時、代謝性アシドーシス、低カリウム血症、 QT延長を認めた。以後、神経学的後遺症が明
らかでないこと、持続する QT延長が確認された。中学1年時の学校心臓検診で記録された安静時12誘導心電図で
は補正 QT時間0.42であった。顔面冷水負荷と運動負荷でいずれも補正 QT時間の延長 (0.53, 0.49) を認め
た。遺伝子解析で KCNQ1, SCNA5の変異を認めた。現在、管理指導区分 D禁とアテノロール・グルコン酸カリウム
内服で復学している。【症例2】9歳、男子。過去の HDSで異常なし。就学後に計3回の運動時失神があり諸検査で
異常所見を認めないとされたが、循環器超音波検査は実施されなかった。屋外で遊んでいるときに失神し、友人
が看護師の母を呼びに行き、胸骨圧迫が開始された。救急隊到着後 AEDが装着され除細動が実施された。来院
後、超音波検査で左室心筋緻密化障害が確認されアミオダロン内服が開始された。左室機能低下を認めず、運動
負荷試験でも不整脈誘発や心筋還流障害を認めなかった。以後、神経学的後遺症が明らかでないこと、全身性疾
患を伴わないことが確認された。植込み型除細動療法、次いで AED購入を推奨したが、いずれも両親の同意が得
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られていない。現在、管理指導区分 C禁で復学している。【結論】小児 SCDの更なる減少に向けて、 HDSに加
え、 CA初期対応の重要性を示す事象と考えられた。
 
 

若年成人男性の血圧高値予測因子～小学校からの学校健診データ
の検討～

○内田 敬子1,2, 山岸 敬幸2, 徳村 光昭1,2 （1.慶應義塾大学 保健管理センタ―, 2.慶應義塾大学 医学部 小児
科）
Keywords: 学校健診, 血圧, Body Mass Index
 
【背景】成人期の高血圧は心血管イベントのリスクがあることが知られているが、小児における血圧の高値と疾
患リスクの関係は不明である。近年、40歳未満の若年成人において収縮期血圧120mmHg以上は将来の心血管イベン
トのリスクが有意に上がると報告された。 
【目的】小学校入学以降の学校健康診断（以下学校健診）データから、若年成人の血圧高値を予測する因子につ
いて検討する。 
【方法】2002年と2003年に一貫教育小学校に入学し、2014年と2015年に大学に進学した者のうち、在学中の連続
した健診データが入手可能であった男子学生136名を対象とした。大学在学中の血圧が正常な75名（正常群）と収
縮期血圧120mmHg以上の61名（高値群）の2群間で、小学校入学以降の学校健診データのうち、身長、体重、 Body
Mass Index (BMI)、血圧値、血液検査値（血清尿酸値、総コレステロール値、 HDL-コレステロール値）、健康調
査書による出生時情報（在胎週数、出生体重）を後方視的に比較検討した。 
【結果】正常群と高値群の2群間において、血圧値、血液検査値、出生時情報のいずれも有意差はなかった。
BMI値は、中学2年生までは差はなかったが、中学3年生以降は高値群で有意に高く、 BMI高値（中学生では
95パーセンタイル以上、高校生以上では25以上）が有意に多かった。 
【考察】本研究から、男子で中学3年生以降の BMI高値は、その時点での血圧値や血液検査値に異常がなくても大
学生での血圧高値に繋がる可能性が示され、注意してフォローアップすることが、若年成人の高血圧の早期発見
に有用と考えられた。 
【結論】男子大学生の血圧高値は、中学3年生以降の BMI高値と関連する。
 
 

肺高血圧症の発見に学校心臓検診心電図検診は有用か？
○岡川 浩人 （滋賀病院 小児科）
Keywords: 学校心臓検診, 肺高血圧, ガイドライン
 
【はじめに】学校心臓検診心電図検診において心電図肥大所見は、容量負荷を来す先天性心疾患、心筋症発見に
重要とされる。この基準が、肺高血圧症(PH)発見に有用かを検討した。【方法】当院で経験した PH2症例につい
て心電図検診基準が有用であるかを検討した。2016年から2019年の大津市学校心臓検診で発行された心臓病管理
指導表をもとに肥大所見の現状、取扱いについて検討した。【結果】症例１：10歳男児。母親が特発性 PHで死
亡。小学校1年生の学校検診心電図で右室肥大(RVH)を疑われるも精査されず。4年生時に近医で心雑音指摘さ
れ、心エコーで RVH、推定右室圧80mmHg、 PHと診断された。症例2：5歳6か月男児。出生時以降、心臓の異状を
指摘されたことはない。5歳6か月に発熱で当科初診、肺炎の診断で入院した。症状軽快後も、動脈血酸素飽和度
が80%程度しかなく、心エコーにより、 Eisenmenger化した VSD I型と診断した。心電図は右室肥大であった。大
津市学校心臓検診で心肥大で要精査となったのは小学生で0.2-0.3%、中学生で0.4%、精密検査で明らかな心肥大
を指摘されたものはなかった。大半は精検時点で正常と診断され、管理不要となっていた。【考察】学校心臓検



©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

診のガイドラインでは心室肥大は点数加算により判定される。「肥大」「肥大の疑い」の基準は存在するが、要
精査か精査不要か、管理不要か経過観察かなどの基準はない。 PHは予後不良の疾患であり早期発見が重要であ
る。肥大所見は経年的に進行する可能性があることから、「肥大の疑い」の場合、心エコー等で異状がなくて
も、 E管理等で経過観察することが望ましいと考えられた。
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デジタルオーラル | 学校保健・疫学・心血管危険因子

デジタルオーラル（ II）74（ P74） 
学校保健・疫学・心血管危険因子3
指定討論者:太田 邦雄（金沢大学附属病院 小児科）
 

 
2010-2019年の当院における双胎妊娠と先天性心疾患の関係、10年間の総括 
○齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 小島 有紗, 内田 英利, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科） 
当院において乳児期に手術介入を行った心房中隔欠損症の検討 
○長原 慧, 松村 雄, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （総合病院土浦協同病院 小児科） 
鈍的な胸部打撲により失神を来した2例 
○尾崎 智康1, 蘆田 温子1, 小田中 豊1, 岸 勘太1, 片山 博視2, 芦田 明1 （1.大阪医科大学泌尿生
殖・発達医学講座小児科学教室, 2.高槻赤十字病院小児科） 
小児期完全右脚ブロックの検討（第1報）： QRS幅は手術、年齢の影響を受け
る 
○判治 由律香1, 松裏 裕行1, 川合 玲子1, 小澤 司2, 片山 雄三2, 中山 智孝3, 高月 晋一1 （1.東邦
大学医療センター大森病院 小児科, 2.東邦大学医療センター大森病院 心臓血管外科, 3.高知大学医
学部付属病院 小児科） 
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2010-2019年の当院における双胎妊娠と先天性心疾患の関係、10年
間の総括

○齋藤 和由, 鈴木 大次郎, 小島 有紗, 内田 英利, 畑 忠善 （藤田医科大学 医学部 小児科）
Keywords: 双胎, 環境因子, 遺伝因子
 
【背景】先天性心疾患(CHD)の頻度は出生1000人中約8人(約0.8％)とされる。 CHDの成因に関しては約30%に遺伝
的要因が関与することが分かってきたが残りの60～70％において成因は不明で遺伝的要因に加え環境要因（
epigenetic factors）も複雑に絡んでいると考えられており成因の同定は難しい。一卵性双胎は遺伝子が同一で
あるが、双胎がともに CHDを有する確率はわずか25％で二卵性双胎ではこれは6％である。【目的】双胎を調べ
CHDの遺伝的、環境的発生要因を臨床的に解析すること。【方法】当院における2010年1月～2019年12月までの
10年間の双胎妊娠を後方視的に全例調査し CHD症例の解析を行った。【結果、考察】上記10年間で合計5430例の
分娩があり、双胎214例（107組）、品胎15例（5組）を認めた。双胎例のうち、一絨毛一羊膜（ MM
twin）1組、一絨毛二羊膜（ MD twin）40組、二絨毛二羊膜（ DD twin）57組、不明9組であった。全双胎例のう
ち、11組14例（6.54%）に CHDを認め、 CHD合併率は高かった。 MM twin 1組、 MD twin 5組、 DD twin 5組
だった。1組を除く10組が早産で全例が低出生体重児であった。11例が PDAであり早産、低出生体重の影響と思わ
れたが、5例は片方だけ PDAであり、 TTTSの供血児など、より低体重の児の傾向であった。 CHDの残り3例は以下
で、 MD twinの2例、 DD twinの1例で双胎の他方に CHDを認めなかった。１） MD twin, PA/VSD, RAA+LtPDA（染
色体異常なし）,TTTS（供血児）、２） MD twin, VSD+AS、より高体重の児、３） DD twin, 21 trisomy,
cAVSD、より低体重の児、他方は21 trisomy、 CHD(-)。以上から TTTSなどで低体重（供血児）の場合に右室流出
路狭窄、 PDAと、逆の場合に左室流出路狭窄と関連している印象であった。【結語】双胎妊娠、 TTTS、体重差は
CHDとの関連が考えられた。
 
 

当院において乳児期に手術介入を行った心房中隔欠損症の検討
○長原 慧, 松村 雄, 中村 蓉子, 渡部 誠一 （総合病院土浦協同病院 小児科）
Keywords: 心房中隔欠損症, 乳児期, 手術介入
 
【背景】心房中隔欠損症(以下 ASD)は先天性心疾患の中でも7%を占める一般的な疾患である。乳児期は右室コン
プライアンスが低く短絡量が少ないため、多くの症例では思春期までは無症状で経過し、加齢と共に運動耐容能
低下や心不全、不整脈を認め問題となる。 ASDは通常であれば小学校入学前後のタイミングで治療介入すること
が多いが、乳児期から治療介入が必要になる症例も時折経験する。乳児期に手術が必要となるような症例の特徴
を明らかにすることをこの研究の目的とした。【方法】2015年1月から2019年12月までに当院を受診した ASD52例
の診療録を後方視的に振り返った。検討項目は年齢、性別、基礎疾患の有無、心臓超音波検査で心房中隔欠損の
箇所、大きさ、心内構築異常の合併の有無、初診時の心電図検査所見を検討した。【結果】症例は全部で52症
例、明らかな卵円孔の症例や他院でフォローされている症例は除外したところ31例が対象となった。男女比は
14：17であった。心臓カテーテル検査は16例に施行されていた。そのうち乳児期に手術を施行した症例は8例で
あった。手術介入となった症例の Qp/Qsは中央値で2.4、平均肺動脈圧は中央値で23.5であった。乳児期に手術を
受けた症例とそのほかの症例において検討項目を比較したところ、欠損孔の大きさ、心内構築異常の合併、また
初診時の心電図において QRS幅の増大や右室肥大所見を認める傾向にあった。【考察・結語】早期の手術が必要
になる症例では欠損孔が大きく、心内構築異常の合併を認めた。構築異常は肺動脈狭窄を代表とし、必ずしも複
雑な構造異常ではなかった。また初期から心電図で右室肥大所見と QRS幅の増大を認めるという特徴が
あった。これらの所見を認める症例は、肺血流増多となり手術介入が早期に必要となっており注意深い経過観察
が必要であると考える。
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鈍的な胸部打撲により失神を来した2例
○尾崎 智康1, 蘆田 温子1, 小田中 豊1, 岸 勘太1, 片山 博視2, 芦田 明1 （1.大阪医科大学泌尿生殖・発達医学
講座小児科学教室, 2.高槻赤十字病院小児科）
Keywords: 心臓震盪, 院外心停止, 病院前救護
 
【緒言】鈍的な胸部外傷を契機に心室細動（いわゆる心臓震盪）や他の不整脈を生じ、失神や心臓突然死の原因
となることがある。【症例1】12歳男子。サッカーの練習中に上級生の蹴ったサッカーボールが前胸部を直撃し
た。直後から呼吸困難感を訴え、しゃがんで横になろうとしたところ突然意識を消失し倒れた。30秒程度してか
ら意識が自然回復し、自力歩行も可能となったが、明らかに失神していたため当院に救急搬送された。受診
時、意識は清明で麻痺等は認めなかった。聴診では心雑音は認めなかったものの、 II音の固定性分裂を認め
た。心電図では完全右脚ブロックを認め、心筋逸脱酵素迅速検査は陽性であった。ただ、翌日には心筋逸脱酵素
は正常化し、心音も正常化していた。これは心電図が正常化したことを反映していると考えられた。【症例2】
11歳男子。ラグビーの試合中にボールを胸に抱えたまま転倒し前胸部を打撲した。その後、起き上がったものの
前のめりに崩れ落ちた。周囲の家族・スタッフが駆け寄り、心肺停止状態であることが確認され、直ちに心肺蘇
生(CPR)が開始された。 CPRを継続しつつ、1分後に AEDを装着したところ心室細動が確認された。電気的除細動
が適切に行われ、速やかに洞調律に回復した。その後、意識も回復した状態で3次医療機関に救急搬送され、精査
目的で当院紹介となった。各種検査に異常は認められず、家族が撮影していたビデオ映像から「心臓震盪」と診
断しえたケースであった。現在、後遺症は認めていない。【考察】鈍的な胸部打撲により心室細動が確認されれ
ば「心臓震盪」と診断される。一方、過去の動物実験からは、胸部打撲で心室細動のみならず、一過性の完全房
室ブロックも生じうることが報告されている。いずれも失神だけでなく突然死のリスクもあるため、胸部打撲後
には慎重な経過観察と、素早く心肺蘇生が施せる様な体制作りと啓蒙活動とが重要である。
 
 

小児期完全右脚ブロックの検討（第1報）： QRS幅は手術、年齢の
影響を受ける

○判治 由律香1, 松裏 裕行1, 川合 玲子1, 小澤 司2, 片山 雄三2, 中山 智孝3, 高月 晋一1 （1.東邦大学医療セン
ター大森病院 小児科, 2.東邦大学医療センター大森病院 心臓血管外科, 3.高知大学医学部付属病院 小児科）
Keywords: 完全右脚ブロック, 学校心臓検診, QRS幅
 
【背景】完全右脚ブロック CRBBBでは QRS幅の増大により必然的に QT時間が延長するが、 QRS幅が QT延長に与
える影響は明確でなく判定基準は定まっていない。【目的】小児の CRBBBにおいて QRS幅に影響を与える因子を
検討すること。【方法】対象は2008年1月～2018年12月の11年間に当院で CRBBBと診断した6-18歳の105人（男
56人、女49人）、心電図294件（男159件、女135件）である。年齢階層を小学生低学年（6-8歳）、同 高学年（9-
11歳）、中学生（12-14歳）、高校生（15-18歳）の4群に分類した。また、基礎疾患の有無と種類により
Simple群（ S群：基礎疾患なし、 VSD術後、 HCM等）、 Complex群（ C群： VSD以外の先天性心疾患術後）の2群
に分類し、 QRS幅と性別・年齢・基礎疾患等との関連を後方視的に検討した。統計処理には一元配置分散分析等
を用いて、 p＜0.05を有意水準とした。【結果】心電図は小学生低学年88件、同高学年70件、中学生54件、高校
生82件で S群106件、 C群188件で、各年齢階層の男女比、 S群 C群構成比には有意差はなかった。全294件の
QRS幅は中央値135 (120-190)ms、 QT421 (338-548)ms、 F-QTc 446 (380-525)msであった。 QRS幅は男女間で有
意差を認めず、かつ QRSと HRに有意な相関はないものの年齢階層間には有意な差があり(p＜0.001)、低学年は中
学生(p＜0.001)、高校生(p＜0.001)に比し有意に短かかった。さらに C群(140.8 ± 14.5ms)は S群(132.5 ±
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9.8ms)に比べ QRS幅が有意に長かった（ P＜0.001）。【考察】 CRBBBを呈する小児では QRS幅に性差はない
が、年齢や基礎疾患の有無によって QRS幅が影響を受けるため F-QTcや B-QTcによって QT延長を評価することは
難しいと考えられた。【結論】 CRBBBの QRS幅は年齢・基礎疾患・手術に影響される。従って QRS幅の変動の影
響を受けず QT時間を評価する方法と予後の検討が必要である。
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デジタルオーラル | 働き方改革：私たちはどのように働くべきか

デジタルオーラル（ II）75（ P75） 
働き方改革：私たちはどのように働くべきか
指定討論者:新居 正基（静岡県立こども病院）
 

 
医療 ICT利活用は働き方改革を変えるか？ 
○飯島 正紀1, 高尾 佳代子2, 古河 賢太郎1, 石川 悟1, 森 琢磨1, 安藤 達也1, 藤原 優子1, 井田 博
幸1 （1.東京慈恵会医科大学 小児科学講座, 2.東京慈恵会医科大学 先端医療情報技術研究講座） 
「働き方改革」を順守するため当科では少なくとも2名の常勤増員が必要であ
る。 
○高室 基樹, 澤田 まどか, 名和 智裕, 白石 真大, 吉川 靖 （北海道立子ども総合医療・療育セン
ター 小児循環器内科） 
働き方改革の推進におけるジェンダーバイアスの意味 
○岡崎 三枝子1, 山田 俊介2, 豊野 学朋2 （1.秋田大学医学部附属病院 総合臨床教育研修センター,
2.秋田大学大学院医学系研究科医学専攻機能展開医学系小児科学講座） 
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医療 ICT利活用は働き方改革を変えるか？
○飯島 正紀1, 高尾 佳代子2, 古河 賢太郎1, 石川 悟1, 森 琢磨1, 安藤 達也1, 藤原 優子1, 井田 博幸1 （1.東京
慈恵会医科大学 小児科学講座, 2.東京慈恵会医科大学 先端医療情報技術研究講座）
Keywords: ICT, 働き方改革, アプリ
 
【背景】2019年4月1日施行の働き方改革関連法では、時間外労働上限規制や年次有給休取得などに関する項目を
内閣・厚生労働省が主体となり具体的に明文化した。同法案は病院勤務医にも適応され、時間外労働上限規制適
応となる2024年4月までの５年の猶予期間が設定された。厚労省医政局の指針では、まず各医療機関において時間
外労働時間の実態の的確な把握をする必要性が示され、猶予期間内に可及的速やかに労働時間短縮の方策を練る
ことが求められている。厚生労働省でのこうした法案の一方で、2017年から総務省などが主体となり医療分野へ
の ICT（ Information Communication Technology）利活用による業務効率化などの開発事業が広く進められてい
る。【目的】他診療科と比して労働時間上限となりやすい小児科、特に小児循環器領域において有効な働き方改
革をいかにして行うかを検討する。【方法】当院では2015年から業務用スマートフォン貸与を開始し、専用アプ
リなどを用いて業務効率の向上推進をしてきた。今回、関連法案施行に伴い更なる ICT利活用による業務効率化
が推進され、1.写真・ビデオ通話による連携2.医療画像管理システム（ PACS）による連携3.院内設置カメラによ
る手術室リアルタイム動画配信による連携4.ビーコンによる勤怠管理5.デバイスを用いた看護業務効率促進6.電
子カルテ記載の効率化7.PHR（ Personal Health Record）推進などを進めている。当院の取り組みを中心に、我
が国における医療 ICTが働き方改革にどのように寄与していくか概説したい。
 
 

「働き方改革」を順守するため当科では少なくとも2名の常勤増員
が必要である。

○高室 基樹, 澤田 まどか, 名和 智裕, 白石 真大, 吉川 靖 （北海道立子ども総合医療・療育センター 小児循
環器内科）
Keywords: 働き方改革関連法案, 法令順守, 常勤医増員
 
【背景】2019年4月に施行された働き方改革関連法は、労使協定の締結で可能となる時間外労働の上限を「月45時
間、年360時間」、繁忙期の特例でも「年720時間」と定めている。医師等については業務の特殊性に配慮し5年後
に適用される予定である。【目的】2024年に医師に同法が適用された場合、順守に必要な小児循環器医数を試算
する。【方法】当科の小児循環器医（管理職1名、常勤専門医2名、常勤修練医1名、非常勤修練医1名）が2019年
7月から12月の出勤・退勤時刻を記録した。病院滞在時間から勤務時間と当直時間を差し引いたものを超過時間と
した。法令による時間外労働上限月45時間および一般に過労死ラインとされる月80時間と実際の超過時間の差か
ら、それぞれを順守するために必要な人数を求めた。一方、増員により超過時間が勤務時間に振り分けられると
想定し、平均勤務時間に時間外勤務45時間および80時間を加えて想定在院時間を6か月換算で求めた。これでそれ
ぞれの超過時間を除して必要人数を推定した。【結果】期間中申告不十分が1か月あり、29人・月を解析した。月
当たりの業務命令時間は168.5から252.0（平均212.5）時間で、月当たりの超過時間は18.8から216.8（平均
106.3）時間であった。累積超過時間と時間外労働45時間相当と80時間相当との差はそれぞれ1778.4時
間、763.4時間であり、すべてを時間外勤務に換算した場合に必要な増員はそれぞれ6.6人と1.6人と算出され
た。一方、超過時間をすべて勤務時間に振り分けた上で求めた増員必要数は1.2人と0.4人であった。【考察】最
低必要増員数0.4人は過労死ラインであり、医師業務の性質上超過時間をすべて勤務時間に振り替えることできな
いため、法令順守には最低1名の増員が必要と考える。本調査は非常勤1名を含んでおり、当科の業務持続性を担
保するため常勤医で賄うには2名の増員が必要であろう。
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働き方改革の推進におけるジェンダーバイアスの意味
○岡崎 三枝子1, 山田 俊介2, 豊野 学朋2 （1.秋田大学医学部附属病院 総合臨床教育研修センター, 2.秋田大学
大学院医学系研究科医学専攻機能展開医学系小児科学講座）
Keywords: 男女共同参画, ジェンダーバイアス, 働き方改革
 
長年にわたる医師の過酷な勤務状況を鑑み、医師の労働環境改善を目的に働き方改革が叫ばれ現在様々な施策が
検討されている。また一方では、働き方改革が叫ばれる以前から女性医学生増加に伴う女性医師支援の必要性が
高まり、様々な育児支援・短時間勤務等の制度が整備されてきている。これらの制度はキャリア継続や離職防止
に重要な役割を果たしているが、専門性を高め、責任ある循環器医としての女性医師育成には直接つながっては
いない。これらの制度を基盤として就労環境を整えた上でさらに個々の特性を生かし、関心ある分野での専門性
を高めていく過程が必要となる。ところが、キャリアを積む過程で、文化背景や無意識から生じる様々なジェン
ダーバイアスに直面し、多くの女性医師が意欲をそがれる経験をする。また、女性自身もそのジェンダー特性に
とらわれており、過剰に謙虚に振る舞い、自己評価を低く、意見を控えめに表現し、交渉・要求をしないという
特徴がある。部門責任医師から見た場合、意欲を失い、控えめな自己評価・過小評価をする女性医師に対し
て、その能力を発揮する場を与えにくく、女性指導医が育たない一因となる。このようなジェンダーに関する問
題点を放置せず、男女ともにこれらのジェンダー特性を学ぶことがよりよい女性指導医育成につながり、意欲を
失わせず、責任ある女性指導医を育て、重要な仕事を分担できるようになり、働き方改革につながっていく。厚
生労働省平成30年（2018年）医師・歯科医師・薬剤師統計の現況によると女性循環器専門医は全循環器専門医の
10.2％、心臓血管外科専門医のそれは3.3％である。これらの傾向は諸外国のデーターとほぼ一致し、人数的にも
男性優位の分野であることに異論はない。そうであるからこそより注意を払い、女性指導医育成に目を向けてい
く必要があると考えられる。
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デジタルオーラル（ II）76（ P76） 
その他1
指定討論者:金 成海（静岡県立こども病院 循環器科）
 

 
小児心臓カテーテル検査における全身麻酔導入後の代謝性アシドーシス発症頻
度および危険因子の検討 
○古宇田 絢子, 西部 伸一, 高岡 早紀, 箱根 雅子, 簑島 梨恵 （東京都立小児総合医療センター 麻
酔科） 
小児血栓弁に対する組織プラスミノーゲン活性化因子の使用経験 
○真野 絢子1, 中野 克俊1, 中川 良1, 浦田 晋1, 朝海 廣子1, 平田 陽一郎2, 犬塚 亮1, 松井 彦郎1,
平田 康隆3 （1.東京大学医学部附属病院小児科, 2.北里大学病院小児科, 3.東京大学医学部附属病院
心臓外科） 
感染性心内膜炎を疑うエピソードの後に破裂した Valsalva洞動脈瘤の1例 
○津田 恵太郎1,2,3, 鍵山 慶之2,3, 家村 素史2,3, 須田 憲治3 （1.大分こども病院小児科, 2.聖マリア
病院 小児循環器内科, 3.久留米大学 小児科） 
重症心奇形を合併した胃食道逆流症に対する噴門形成術の検討 
○古川 泰三, 井上 真帆, 文野 誠久, 田尻 達郎 （京都府立医科大学 小児外科） 
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小児心臓カテーテル検査における全身麻酔導入後の代謝性アシ
ドーシス発症頻度および危険因子の検討

○古宇田 絢子, 西部 伸一, 高岡 早紀, 箱根 雅子, 簑島 梨恵 （東京都立小児総合医療センター 麻酔科）
Keywords: 小児心臓カテーテル検査, 全身麻酔, 代謝性アシドーシス
 
【背景と目的】全身麻酔を受ける先天性心疾患合併患児では、術前絶飲食などが酸塩基平衡に悪影響を与える可
能性がある。心臓カテーテル検査開始時の代謝性アシドーシスの発症頻度およびその危険因子について後方視的
に検討した。【方法】2018年度に当院で全身麻酔下に心臓カテーテル検査を受けた6歳未満の症例を対象とし
た。検査開始時の血液ガス分析で重炭酸イオンが20 mEq/L未満を代謝性アシドーシスと定義し、代謝性アシ
ドーシス群（ A群）と非代謝性アシドーシス群（ C群）に分け、年齢、身長、体重、出生週数、出生体重、性
別、遺伝子疾患の有無、 ASA-PS、チアノーゼの有無、内服薬、術前絶飲食時間、術前輸液、入室時刻、 RACHS-
Iスコア、 CRISPスコア、血液ガスデータ、カテーテル検査データについて検討を行った。2群間の比較には
Mann-Whitney testまたは Fisher’ s exact testを用い、危険因子解析にはロジスティック回帰分析を用い
た。【結果】6歳未満で心臓カテーテル検査を受けた227例のうち201例（ A群43例、 C群158例）を対象とし
た。代謝性アシドーシスの発症頻度は21.3%であった。 A群は C群に比較して、血糖値（ A群77 mg/dL [IQR 65,
86]、 C群 87 mg/dL [IQR 79, 83]）、 SSVCO2（ A群 62.4% [IQR 56.5, 67.8]、 C群 66.6% [59.6, 71.1]）が
低く、 RACHS-I、 CRISPスコアが高い患児の割合が多かった（ P ＜0.05）。ロジスティック回帰分析では低血糖
が危険因子と考えられた（ OR 0.939, 95%CI 0.912-0.966, P ＜0.0001）。【考察と結論】低血糖が代謝性アシ
ドーシスの危険因子であったが、術前絶飲食時間などと代謝性アシドーシスの間に関連は見出せなかった。
 
 

小児血栓弁に対する組織プラスミノーゲン活性化因子の使用経験
○真野 絢子1, 中野 克俊1, 中川 良1, 浦田 晋1, 朝海 廣子1, 平田 陽一郎2, 犬塚 亮1, 松井 彦郎1, 平田 康隆3

（1.東京大学医学部附属病院小児科, 2.北里大学病院小児科, 3.東京大学医学部附属病院心臓外科）
Keywords: 人工弁置換術後, 血栓弁, 血栓溶解療法
 
【背景】血栓弁は弁置換術後の重篤な合併症である。本邦で保険適応はないが、海外では循環が安定している場
合は t-PAなどでの線溶療法が推奨されている。今回我々は血栓弁に血栓溶解療法を行い良好な結果を得た。【症
例１】7か月女児、乳児特発性僧帽弁腱索断裂に対し僧帽弁置換術（ SJM Regent 17 mm）を施行。術後21日目に
1葉の不動化を認めた。術直後の心エコーにて2葉は可動しており、経過より血栓弁と診断した。循環動態は安定
していたため、血栓溶解療法を選択し t-PA 0.6 mg/kg/doseを3回投与後に2葉の可動性回復を確認した。合併症
は生じず、現時点まで血栓弁の再発は認めていない。【症例２】 2歳8か月男児、左側相同、房室中隔欠損、下大
静脈欠損に対して hepatic inclusion、共通房室弁形成後の循環不全のため take down、その後 ECMO管理と
なった。重度房室弁逆流のため、上記術後37日目に人工弁置換術（ SJM Regent 19 mm）、 left mBTS、 IPASを
行い、 ECMOを離脱した。弁置換後56日目に両葉の開放角減少を認めた。再手術のリスクが高いと判断し、 t-PA
0.6 mg/kg/doseを2回投与したところ、その後に開放角の改善を認めた。 ECMO後の精査として施行した頭部
MRIでは硬膜下血腫や多発微小脳出血を認めたが t-PAとの関連は不明であり、 t-PA投与前後での神経症状は変化
がなかった。【考察】血栓弁は緊急手術の死亡率が5-36%とされている。一方で t-PAは有効率が68.8-85.5％、死
亡率が0-16.7％、全有害事象発生率は24.4-37.5%とされており、循環動態が安定している症例やリスクの高い症
例に対して血栓溶解療法は有効と考えられる。また、近年では少量の t-PAを、必要に応じて反復投与すること
で、有効性が高く・副作用の頻度も少ないとされている。今回我々もこれに準じて t-PAの投与を行い、明らかな
有害事象なく血栓弁の改善を得ることができた。血栓溶解療法に際しては t-PAの投与方法も十分検討する必要が
ある。
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感染性心内膜炎を疑うエピソードの後に破裂した Valsalva洞動脈
瘤の1例

○津田 恵太郎1,2,3, 鍵山 慶之2,3, 家村 素史2,3, 須田 憲治3 （1.大分こども病院小児科, 2.聖マリア病院 小児循
環器内科, 3.久留米大学 小児科）
Keywords: 感染性心内膜炎, Valsalva洞動脈瘤, 感染性動脈瘤破裂
 
感染性動脈瘤は稀な疾患であるが、上行大動脈の感染性動脈瘤は更に稀である。症例は29歳男性、 small VSD
(doubly committed type) 、 Down症候群。入院2か月前に当院でう歯を抜歯（抗菌薬予防投与あり）し、その後
近医歯科で歯石除去などの歯科処置を抗菌薬無投与で約2週間おきに行われていた。随伴症状のない発熱のため近
医を受診し発熱3日目より抗菌薬内服開始となった。以後も解熱なく入院2日前に近医再診し外来でセフトリアキ
ソン投与開始されたが解熱せず、炎症反応高値であったため発熱から16日目に当院紹介入院。画像検査では経胸
壁心エコー図検査や前医での胸部 CTでは small VSD以外の異常はなかったが WBC 11450/μ L、 CRP 18mg/dLと高
値であり感染性心内膜炎に準じてバンコマイシン＋ゲンタマイシンで抗菌薬加療を開始した。反復して採取した
血液培養は陰性であり入院後は比較的速やかに解熱したが、腹部造影 CTや頭部単純 CTなどで深部膿瘍などの所
見はなく、入院後1週間の経胸壁心エコー図検査で大動脈方向から右室へ拡張期に流入する異常血流が出現し
た。経食道心エコー図検査 (TEE) で右冠尖から嚢状に突出する瘤状病変を認め、感染に伴う新規病変であり感染
性動脈瘤と判断。心内に疣贅や弁周囲膿瘍の所見は認めず確定診断はできないが小基準3点で感染性心内膜炎疑い
と診断した。心不全症状や心拡大、 NT-pro BNPの上昇はなくまずは感染性心内膜炎に準じて抗菌薬加療を完遂し
入院6週間の時点で TEEを再検。嚢状瘤の径や短絡血流の径は変化なく、心臓カテーテル検査でも右冠尖から右室
流出路に向かう血流を認めるが Qp/Qsは1.3と軽度上昇程度に留まった。感染に伴う脆弱組織であり穿孔部位の拡
大による増悪の可能性から治療適応と考えたが、心不全所見はなく家族は手術を希望せず経過観察中である。
 
 

重症心奇形を合併した胃食道逆流症に対する噴門形成術の検討
○古川 泰三, 井上 真帆, 文野 誠久, 田尻 達郎 （京都府立医科大学 小児外科）
Keywords: 胃食道逆流症, 重症心奇形, 小児
 
（目的）胃食道逆流症（ GER）に対する噴門形成術は腹腔鏡手術で施行することが一般的となってきたが，心奇
形を合併する場合，肝腫大を伴うことが多く，肝挙上に難渋することが多い．今回，当院で経験した重症心奇形
合併症例に対する噴門形成術について検討した．（対象と方法）当院では2009年から2019年までに93例の噴門形
成術を施行した． PDA, ASD, VSDのみを除く心奇形を重症心奇形と定義したところ，93例中，重症心奇形を合併
していた症例は10例であり，これら10例について検討した．（結果）重症心奇形を合併した噴門形成術症例10例
のうち，７例に食道裂孔ヘルニアを認めた．10例の手術時年齢は中央値が1歳0カ月（4カ月から2歳7カ月）で
あった．術式は，93例全体では腹腔鏡手術が86例（92.5%）であったが，重症心奇形合併例では腹腔鏡手術が５
例，開腹術が５例であった．手術時間は平均４時間26分（２時間42分から５時間31分，胃瘻 or腸瘻造設含む）で
あり，胃瘻 or腸瘻造設施行例は10例中７例であった．１例は噴門形成時に胃瘻を一旦閉鎖し，再造設してい
た．術中，肝挙上に難渋した症例は10例中７例であり，７例とも肝腫大を認めた．これら７例のうち，腹腔鏡手
術は３例，開腹術は４例であった．また，10例中，４例に無脾症を認め，4例とも肝腫大により肝挙上に難渋して
いた．術後は概ね経過良好であり，現時点において全例とも GERの再燃は認められず術後の QOLは明らかに改善
した．（まとめ）重症心奇形合併症例では無脾症などにより肝腫大を認めることが多く，また右心負荷が強い場
合は，気腹操作が勧められず開腹術を選択することがある．しかし開腹術であっても横隔膜側へ肝臓を強く圧排
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し続け，肝挙上に難渋することが多い．いずれの術式であっても肝挙上による食道裂孔部の視野展開が非常に重
要となり，手術時間にも影響すると考えられる．
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デジタルオーラル（ II）77（ P77） 
その他2
指定討論者:豊野 学朋（秋田大学 小児科）
 

 
心房中隔欠損に対してカテーテルによる一時的閉鎖を行い肝移植を施行した両
側肺動脈狭窄・心房中隔欠損の2症例 
○久米 英太朗, 馬場 志郎, 吉永 大介, 松田 浩一, 福村 史哲, 武野 亨, 赤木 健太郎, 平田 拓也,
滝田 順子 （京都大学医学部附属病院 小児科） 
開胸術後の乳糜胸にミドドリン塩酸塩投与が効果があった一例 
○妹尾 祥平, 住友 直文, 小柳 喬幸, 古道 一樹, 山岸 敬幸 （慶應義塾大学 医学部 小児科） 
髄膜炎を併発したメチシリン感受性ブドウ球菌による感染性心内膜炎 
○浅見 雄司1, 新井 修平1, 田中 健佑1, 池田 健太郎1, 下山 伸哉1, 林 秀憲2, 友保 貴博2, 岡 徳彦2

, 清水 彰彦3, 山田 佳之3, 小林 富男1 （1.群馬県立小児医療センター 循環器科, 2.群馬県立小児医
療センター 心臓血管外科, 3.群馬県立小児医療センター アレルギー・感染免疫・呼吸器科） 
左下腿蜂窩織炎の治療中に発症したリウマチ熱の一小児例 
○堀米 顕久, 高砂 聡志, 塩田 翔吾, 水上 愛弓 （国立国際医療研究センター 小児科） 
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心房中隔欠損に対してカテーテルによる一時的閉鎖を行い肝移植
を施行した両側肺動脈狭窄・心房中隔欠損の2症例

○久米 英太朗, 馬場 志郎, 吉永 大介, 松田 浩一, 福村 史哲, 武野 亨, 赤木 健太郎, 平田 拓也, 滝田 順子
（京都大学医学部附属病院 小児科）
Keywords: 右心負荷, 肝移植, アラジール症候群
 
肝移植術中の移植肝グラフト再還流時に大量の空気が下大静脈経由で右心系に流れ込むため、右左短絡を有する
心疾患合併症例では空気塞栓の恐れから肝移植前に心臓の手術を優先させる。心房中隔欠損合併症例は、通常左
右短絡であり、大きな欠損孔でなければ肝移植前の閉鎖術は不要であるが、右心系の圧負荷がかかりやすい病態
では欠損孔の右左短絡が起こる可能性があり注意を要する。今回我々は、手術適応ではない中等度以上の両側肺
動脈狭窄と心房中隔欠損を合併するアラジール症候群 2症例の肝移植を経験したので以下報告する。 症例1は
9ヶ月女児。左右肺動脈狭窄中等度から重度と心房中隔欠損（小欠損）を認めた。鎮静睡眠下では左房圧は右房圧
を凌駕していたが、 Acute Volume Challenge Test（ AVCT）直後は呼吸状態によって右房圧が左房圧より有意に
高くなるタイミングを認めた。症例2は9ヶ月男児。左右肺動脈狭窄中等度と心房中隔欠損（中欠損）を認め
た。鎮静睡眠下では左房圧は右房圧を凌駕していたが、 AVCT直後は呼吸状態のよって左右房圧が左房圧より有意
に高くなるタイミングを認めた。いずれも移植肝グラフト血流再開時に空気塞栓を起こす可能性が高く、肝移植
時に心房中隔欠損孔をカテーテルで一時的に閉鎖することとした。いすれも内頸静脈からカテーテルを挿入
し、症例1はピッグテールカテーテルで、症例2は先孔 Bermanカテーテルで欠損孔を再還流時に閉塞した。術後の
頭部エコーで特に塞栓所見なく、診察所見上も異常を認めなかった。 以上の方法は、心臓手術適応でない左右肺
動脈狭窄・心房中隔欠損合併症例に対する肝移植において新しい治療方針となる。近年、肝移植適応症例が増加
しているアラジール症候群において同様の心合併症例が多く、治療方針のコンセンサスが必要と考える。
 
 

開胸術後の乳糜胸にミドドリン塩酸塩投与が効果があった一例
○妹尾 祥平, 住友 直文, 小柳 喬幸, 古道 一樹, 山岸 敬幸 （慶應義塾大学 医学部 小児科）
Keywords: 乳糜胸, ミドドリン塩酸塩, 選択的α1受容体刺激薬
 
【背景】開胸術後の合併症に乳糜胸があり、多量の乳糜胸水は呼吸障害、低蛋白血症、リンパ球減少をきたし致
死的となるため、早期の治療介入が必要となる。治療はまずは保存的治療を行う。保存的治療の基本は絶食、完
全静脈栄養(TPN)であり、効果不十分の場合にはステロイド、オクトレオチドの投与を行う。保存的治療でも症状
が改善しない場合は外科的治療の適応とされている。一方で、近年、乳糜胸の治療に選択的α1受容体刺激薬が有
効であるとの報告がある。今回私達は Noonan症候群の新生児が大動脈縮窄症術後に多量の乳糜胸をきたし、絶
食、ステロイド、オクトレオチドの投与でも改善せず、外科的治療の待機期間に、ミドドリン塩酸塩の投与を行
い、乳糜胸が改善した一例を経験したので報告する。【症例】在胎35週、体重2494gで出生した Noonan症候群の
女児。大動脈縮窄症のため日齢4に大動脈形成術を実施した。術中に肺出血があり、人工心肺が離脱できず、
ECMO管理となった。術後6日で ECMOを離脱、術後9日で閉胸術を実施した。閉胸術後も胸腔ドレーンから500ml/日
以上の胸水の漏出を認め、胸水の性状から乳糜胸と診断した。絶食、 TPN管理、ステロイド、オクトレオチ
ド、第13因子製剤投与を行なったが、改善はなかった。外科的治療が必要と判断し、各種検査を進めつつ、手術
まで待機としていた。待機に期間を要したため、ミドドリン塩酸塩内服を開始した。内服開始7日後から徐々に乳
糜胸水が減少し、20日後には消失したため、胸腔ドレーンを抜去した。その後も乳糜胸の再発なく経過し、外科
的治療を回避することができた。【考察】今回ミドドリン塩酸塩投与の効果があったと考えられた開胸術後の乳
糜胸症例を経験した。絶食、 TPNなどの一般的な内科的治療で改善が見られない場合は外科的治療を考慮しつ
つ、ミドドリン塩酸塩投与を行うことも治療の選択肢となりうると考えられた。
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髄膜炎を併発したメチシリン感受性ブドウ球菌による感染性心内
膜炎

○浅見 雄司1, 新井 修平1, 田中 健佑1, 池田 健太郎1, 下山 伸哉1, 林 秀憲2, 友保 貴博2, 岡 徳彦2, 清水 彰彦
3, 山田 佳之3, 小林 富男1 （1.群馬県立小児医療センター 循環器科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外
科, 3.群馬県立小児医療センター アレルギー・感染免疫・呼吸器科）
Keywords: 感染性心内膜炎, 細菌性髄膜炎, メチシリン感性黄色ブドウ球菌
 
ブドウ球菌は、国内の感染性心内膜炎(IE)の原因の3分の1を占める。日本国内におけるメチシリン感受性ブドウ
球菌(MSSA)による IEの治療の第一選択薬はセファゾリンとなっているが、中枢移行性は不良であり、髄膜炎併発
例で問題となる。 MSSAによる IEに髄膜炎を併発し、抗菌薬の選択に難渋した症例を経験したので報告する。 
症例は柔道部に所属する12歳男児。心疾患を指摘されたことはなく、歯科治療の既往なし。アトピー性皮膚炎の
コントロールが不良であった。発熱、意識障害を主訴に第3病日に前医に入院した。 CRP 13.1mg/dL、髄液検査で
多核球優位の細胞数上昇(細胞数728、多核球98%)あり、細菌性髄膜炎の診断で治療を開始した。第4病日に血液培
養が陽性となり、僧帽弁後尖に付着する疣腫(最大径13.8mm)と僧帽弁前尖の逸脱、軽度の僧帽弁逆流、多発性梗
塞(脳、腎臓、脾臓)を認めたため、髄膜炎・多発性梗塞を併発した感染性心内膜炎の診断で当センターに転院と
なった。10mmを超える疣腫を準緊急手術の適応として第5病日に疣腫除去術、僧帽弁形成術を施行した。血液培養
と疣腫からは MSSAが検出された。セフォタキシム、バンコマイシンで治療を開始したが、薬剤熱や好中球減少を
きたし、抗菌薬選択に難渋した。 
本症例は軽度の僧帽弁逸脱症とアトピー性皮膚炎が MSSAによる IE発症に関連したと考えられる。早期の手術に
よりさらなる塞栓症の増悪なく、転機は良好であった。 
米国心臓協会のガイドラインでは MSSAによる IEの第一選択薬は中枢移行性も良いブドウ球菌用ペニシリン(ナフ
シリン、オキサシリン等)であるが、国内では未承認である。2019年12月にナフシリンは厚生労働省から「医療上
の必要性の高い未承認薬・適応外薬検討会議での検討結果を受けて開発企業の募集又は開発要請を行った医薬
品」とされ、今後国内での販売が待たれる。
 
 

左下腿蜂窩織炎の治療中に発症したリウマチ熱の一小児例
○堀米 顕久, 高砂 聡志, 塩田 翔吾, 水上 愛弓 （国立国際医療研究センター 小児科）
Keywords: リウマチ熱, 蜂窩織炎, 皮膚軟部組織感染症
 
【背景】リウマチ熱(Rheumatic fever;RF)は、 A群β溶血性連鎖球菌(GAS)の感染後に発症する発熱、紅斑、関節
炎、心炎等多彩な症状をきたす非化膿性疾患である。抗菌薬の普及に伴い先進国での RF発症は激減している
が、日本では年間4～10例程度の RFの発症が報告されている。 RFは主に GAS咽頭炎を契機に発症するとされてい
るが、左下腿蜂窩織炎の入院加療中に RFを発症した症例を経験した。【症例】14歳男児。受診前日からの左下腿
前面の発赤・腫脹・疼痛と38.5度の発熱を主訴に受診、左下腿蜂窩織炎と診断し、セファレキシン処方のうえ自
宅療養としていたが改善せず、発熱から4病日に入院した。咽頭炎の所見はみられなかった。 CRP 4.5 mg/dLと上
昇しており、セファゾリンにて点滴加療を開始した。5病日に蜂窩織炎部位の切開排膿を行なった後、蜂窩織炎の
局所所見は改善したが発熱・炎症反応高値が持続した。血液培養と切開排膿部の創部培養は陰性であった。9病日
から背部痛、左手関節痛、左足関節痛が出現し、13病日に胸痛、呼吸苦が出現した。同日の胸部レントゲンで心
胸郭比60%と心拡大があり、心エコー図検査において大動脈弁逆流(中等度)、僧帽弁逆流(中等度)、三尖弁逆流
(中等度)、及び左心系の拡大所見、心電図では PR間隔延長(204 ms)を認めた。さらに同日の ASO 1195 IU/mLと
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高値であったことから RFと診断した。 RF治療としてベンジルペニシリン(PCG)、プレドニゾロン(PSL)、アスピ
リン(ASA)、及び心炎に対し利尿薬、 ACE阻害薬の投与を開始したところ、速やかに解熱し、胸痛と呼吸苦も消失
した。左心系の拡大所見の改善を確認し、39病日に退院した。退院後に PSL及び ASAは漸減中止、 PCG少量投与
を継続中である。発症3ヶ月の時点で大動脈弁逆流が軽度残存している以外に心後遺症はない。【結語】抗菌薬投
与と切開排膿を行っても改善のない皮膚軟部組織感染症においては、鑑別疾患として RFも念頭に診療するべきで
ある。
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デジタルオーラル | その他

デジタルオーラル（ II）78（ P78） 
その他3
指定討論者:矢崎 諭（榊原記念病院 小児循環器科）
 

 
小児心疾患におけるトルバプタン投与の有効性と安全性に関する検討 
○大日方 春香1, 安河内 聰1, 正本 雅斗1, 沼田 隆佑1, 米原 恒介1, 小山 智史1, 田中 登1, 武井 黄
太1, 山本 隆平1, 山田 有希子2, 鹿田 文昭2 （1.長野県立こども病院循環器小児科, 2.長野県立こど
も病院循環器心臓血管外科） 
右室内腫瘤、多発肺塞栓症で発症したべーチェット病の一小児例 
○町田 大輔1, 増田 拓1, 金子 翔太朗1, 富永 訓央1, 鈴木 伸一1, 黒田 浩行2, 中野 裕介2, 渡辺 重
朗2, 鉾碕 竜範2, 益田 宗孝1 （1.横浜市立大学 附属病院 心臓血管外科, 2.横浜市立大学 附属病院
小児循環器科） 
先天性心疾患患者における BIA法を用いた体組成評価 
○田中 登1,2, 安河内 聰1, 沼田 隆佑1, 米原 恒介1, 大日方 春香1, 小山 智史1, 武井 黄太1, 瀧聞 浄
宏1, 高橋 健2, 清水 俊明2 （1.長野県立こども病院 循環器小児科, 2.順天堂大学 小児科） 
先天性食道閉鎖に下大静脈欠損を合併した新生児例 
○中嶋 滋記, 安田 謙二, 竹谷 健 （島根大学 医学部 小児科） 
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小児心疾患におけるトルバプタン投与の有効性と安全性に関する
検討

○大日方 春香1, 安河内 聰1, 正本 雅斗1, 沼田 隆佑1, 米原 恒介1, 小山 智史1, 田中 登1, 武井 黄太1, 山本 隆
平1, 山田 有希子2, 鹿田 文昭2 （1.長野県立こども病院循環器小児科, 2.長野県立こども病院循環器心臓血管外
科）
Keywords: トルバプタン, 心不全, 体液貯留
 
【目的】小児の心不全や体液貯留に対するトルバプタン投与の有効性と安全性について検討すること。【対
象】2018年12月から2020年1月で、ループ利尿薬などの利尿薬を投与しても心不全や体液貯留のコントロールが困
難であった小児30例（0～15才、平均1才4か月）。症例の内訳は、心臓手術後29例（1例を除いて術後1か月以
内）、拡張型心筋症1例。性別は男児17例、女児13例、月齢は0-6か月が11例、6-12か月が5例、12-24か月が
6例、24か月以上が8例であった。【方法】トルバプタン投与量は0.1mg/kg/day 分1で内服開始とし、検査項目
は、投与前､投与1日、3日、7日時の尿量（1日尿量）、体重、トルバプタン以外の利尿剤投与量、血液検査（血清
Na､浸透圧）、尿検査(尿中 Na,浸透圧など)。投与中止基準は、血中 Naが24時間で12mEq/l以上の上昇または
Na＞145mEq/lとなった場合とした。【結果】トルバプタン投与前後で体重は6.83±3.6kgから投与1週間で6.79±
3.6kgとわずかな減少で、尿量/体重/日は94.3±33から投与後1週間で88.6±30.1と増加していなかったが、フロセ
ミド投与量は静注換算で40.3±26.4mg/dayから13.4±11mg/dayと有意に減量することができた。血清 Naは132.4±
2.4mEq/lから134.6±3.0mEq/lと有意に上昇、尿中 Na は54.9±31.7mEq/lから43.6±31.1mEq/lと低下した。血清浸
透圧/尿浸透圧は0.96±0.38から1.21±0.52と上昇した。また、 BNPは280.1±264.8pg/mlから173±151.5pg/mlと低下
した。なお1例で副作用と思われる高 Na血症のため投与を中断した。【考察】 Vp2受容体阻害薬であるトルバプ
タンは水利尿により、心不全や体液貯留を生じる病態において成人では体重減少の面で短期・長期で有効とする
報告がある。今回の小児における検討では体重減少はわずかであったが、他の利尿剤を有意に減量することがで
きた。小児においても、高 Na血症には注意が必要だが、先天性心疾患術後症例も含めて安全に使用できると考え
られる。
 
 

右室内腫瘤、多発肺塞栓症で発症したべーチェット病の一小児例
○町田 大輔1, 増田 拓1, 金子 翔太朗1, 富永 訓央1, 鈴木 伸一1, 黒田 浩行2, 中野 裕介2, 渡辺 重朗2, 鉾碕 竜
範2, 益田 宗孝1 （1.横浜市立大学 附属病院 心臓血管外科, 2.横浜市立大学 附属病院 小児循環器科）
Keywords: 心臓腫瘤, ベーチェット病, 肺塞栓症
 
【症例】15歳、男児【主訴】不明熱、乾性咳嗽【入院前経過】頭痛，嘔気で発症。39℃を超える間欠熱が持続し
前医受診。頸部痛出現し前医入院。髄膜炎は否定。 MRIで脳静脈洞・内頚静脈血栓塞栓症の診断。抗菌薬治療と
ともに抗凝固療法開始。症状はやや改善も発熱持続。入院2週間後に乾性咳嗽が出現し胸部 CTで両肺多発結節影
あり。診断・治療に難渋し入院1か月後に当院へ紹介転院となった。【入院後経過】間欠熱は持続。血液培養を含
めた各種培養検査はすべて陰性。 WBC13800/μ l、 CRP11.4mg/dLと炎症あり。胸部 CTでは両肺末梢に多発結節影
あり。心臓超音波検査にて右室内腔に心尖部に付着した径30×20mm大の可動性のある内部不均一な腫瘤を認め
た。感染性心内膜炎、心臓腫瘍を鑑別に抗菌薬治療と抗凝固療法を行ったが腫瘤は増大傾向となり外科手術の方
針となった。【手術所見】右室内に表面平滑な淡黄色の柔らかい腫瘤あり。内腔に液体貯留あり穿刺吸引すると
薄い被膜内に膿性の内容物あり。周囲の心筋には線維組織を伴う変性あり可及的に一塊に切除した。術中検体培
養は陰性。他に病変なし【病理組織学的所見】心筋に好中球主体の高度炎症細胞浸潤，肉芽組織形成，微小血栓
あり 血管炎や肉芽腫、腫瘍の所見なし 菌体なし【術後経過】手術後は解熱し頭痛・咳嗽などの症状が消退した
が1週間程で再燃。各種培養が前医も含めすべて陰性であり、心臓手術での steroidが臨床的に有効であった可能
性から corticosteroidによる治療開始。症状・検査所見・画像所見が改善した。リウマチ性疾患を含めた各鑑別
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疾患の検討から臨床的にベーチェット病の診断となり治療を継続。軽快退院した。【考察】心臓腫瘤、肺塞栓を
発症する若年性ベーチェット病は非常に稀であり、感染性心内膜炎や心臓腫瘍との鑑別が困難である。文献的考
察を加え報告する。
 
 

先天性心疾患患者における BIA法を用いた体組成評価
○田中 登1,2, 安河内 聰1, 沼田 隆佑1, 米原 恒介1, 大日方 春香1, 小山 智史1, 武井 黄太1, 瀧聞 浄宏1, 高橋
健2, 清水 俊明2 （1.長野県立こども病院 循環器小児科, 2.順天堂大学 小児科）
Keywords: 先天性心疾患, 栄養, BIA
 
【背景】サルコペニアは心疾患患者の死亡率を増加させることが知られているが、先天性心疾患患者にとって
も、血管のポンプ機能を維持するタンパク質、成長発達へのエネルギーの確保は重要であり、さらに脂肪ではな
く筋肉へと転化させるための理学療法も必要と考えられる。しかし、小児の栄養評価法は確立しておらず、先天
性心疾患患者の栄養評価の報告はほとんどない。【対象と方法】先天性心疾患患者35例 (男14例 平均年齢13±
4.0歳、女21例 平均年齢11±4.8歳)に対して、 InBody S10 を使用した BIA(Bioelectrical impedance
analysis)法を用いて体組成評価を行い、 BMI, 体脂肪率(FM%), 骨格筋指数(SMI), ECW/TBW(Extracellular
water/Total Body Water)を求めた。【結果】平均身長 男 146±20cm, 女 131±19cm、平均体重 男 42±16kg, 女
32±15kg、平均 BMI 男19±3.8kg/m2, 女 18±4.8kg/m2であった。平均 FM% 男22±9.1%, 女 22±8.7%、平均 SMI 男
5.5±1.5kg/m2, 女 4.5±1.6kg/m2、平均 ECW/TBW 男0.381±0.010, 女 0385±0.011であった。先天性心疾患患者は
正常例と比較し、体脂肪率は保たれていたが、四肢骨格筋量は著明に低下していた。男 10/14例(71%), 女
10/21例(48%)でサルコペニアが疑われた。【考察】先天性心疾患患者は幼少期よりサルコペニアを発症している
可能性がある。適度な運動と適切な栄養リハビリテーションにより筋肉量を保つことが必要であると考えられ
た。【結語】 InBody S10を使用した BIA法による体組成測定により、先天性心疾患患者は正常例と比較し筋肉量
の割合が低いことが示された。
 
 

先天性食道閉鎖に下大静脈欠損を合併した新生児例
○中嶋 滋記, 安田 謙二, 竹谷 健 （島根大学 医学部 小児科）
Keywords: 先天性食道閉鎖, 下大静脈欠損, 左上大静脈遺残
 
【はじめに】先天性食道閉鎖に先天性心疾患を合併することはしばしばあるが、血行動態に問題のない体静脈異
常のみを来す報告は見当たらない。また、根治手術の際には、奇静脈を切離することが多い。今回、我々は術中
所見での奇静脈の拡張を契機に診断された下大静脈欠損の新生児例を経験した。【症例】在胎39週１日、出生時
体重 2304g、 Apgar score 7/9で出生した男児。【経過】前医で経膣分娩で出生後、頻回嘔吐を認め、胃菅留置
時の coil up signで確定診断され、当院に新生児搬送となった。食道閉鎖以外の合併奇形は認めず、日齢0に胃
瘻造設術、日齢3に根治手術を行った。術前のスクリーニング心エコーでは、下大静脈が細いことを指摘されてい
たが、特記すべき異常所見ではないと判断した。術中所見で奇静脈の拡張を認めたため、下大静脈欠損の可能性
も考慮し、切離はせず根治手術を行った。術後にエコー再検し下大静脈欠損・奇静脈接合と確定診断した。、ま
た、左上大静脈遺残と思われたが、還流部位が同定できなかった。術後の回復を待ち、造影 CT検査を行ったとこ
ろ、左上大静脈は半奇静脈経由で奇静脈と交通し右上大静脈に還流していた。なお、心房形態や胸腹部臓器形態
からは、心房内臓錯位症候群は否定的であった。【まとめ】複雑な体静脈系の異常を合併した食道閉鎖の症例を
経験した。食道閉鎖の症例では、少なくとも下大静脈の有無の評価はしておいた方が良いと思われた。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）79（ P79） 
外科治療1
指定討論者:宮本 隆司（北里大学医学部 心臓血管外科）
 

 
右側大動脈弓・血管輪の4例に対する外科治療の検討 
○小西 隼人1, 小澤 英樹2, 勝間田 敬弘2, 蘆田 温子3, 小田中 豊3, 尾崎 智康3, 岸 勘太3, 根本 慎
太郎1 （1.大阪医科大学附属病院 小児心臓血管外科, 2.大阪医科大学附属病院 心臓血管外科, 3.大
阪医科大学附属病院 小児科） 
大動脈縮窄症に対する subclavian flap法の大動脈弓形態による検討 
○杉浦 純也1, 坂本 裕司1, 小嶋 愛1, 打田 俊司1, 赤澤 祐介3, 宮田 豊寿2, 森谷 友造2, 千阪 俊行2

, 太田 雅明2, 高田 秀実2, 檜垣 高史2 （1.愛媛大学 心臓血管・呼吸器外科, 2.愛媛大学 小児科,
3.愛媛大学 第二内科） 
大動脈弓離断 B型の治療経験 
○野間 美緒1, 平野 暁教1, 山本 裕介1, 吉村 幸浩1, 寺田 正次1, 永峰 宏樹2, 宮田 功一2, 大木 寛
生2, 前田 潤2, 三浦 大2 （1.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科, 2.東京都立小児総合医
療センター 循環器科） 
CoA/IAA complexに対する段階的手術としての両側肺動脈絞扼術の妥当性の検
討 
○安達 理, 水本 雅弘, 正木 直樹, 崔 禎浩 （宮城県立こども病院 心臓血管外科） 
再調整のない両側肺動脈絞扼術を目指す－絞扼部の拡張期肺動脈血流速度の重
要性－ 
○正木 直樹1, 水本 雅弘1, 安達 理1, 崔 禎浩1, 前原 菜美子2, 矢尾板 久雄2, 高橋 怜2, 木村 正人2

, 小澤 晃2, 田中 高志2 （1.宮城県立こども病院 心臓血管外科, 2.宮城県立こども病院 循環器科） 
ダウン症の心室中隔欠損症患者における肺動脈絞扼術の有効性についての検討 
○林 秀憲1, 岡 徳彦1, 友保 貴博1, 下山 伸哉2, 池田 健太郎2, 田中 健佑2, 浅見 雄司2, 新井 修平2

, 稲田 雅弘2, 小林 富男2 （1.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科, 2.群馬県立小児医療セン
ター 循環器科） 
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右側大動脈弓・血管輪の4例に対する外科治療の検討
○小西 隼人1, 小澤 英樹2, 勝間田 敬弘2, 蘆田 温子3, 小田中 豊3, 尾崎 智康3, 岸 勘太3, 根本 慎太郎1 （1.大
阪医科大学附属病院 小児心臓血管外科, 2.大阪医科大学附属病院 心臓血管外科, 3.大阪医科大学附属病院 小児
科）
Keywords: 血管輪, 右側大動脈弓, 動脈憩室
 
【背景】血管輪は大動脈弓や頸部分枝が気道・食道の周りを取り囲むことによって圧迫症状が出る先天性奇形で
ある。中でも両側大動脈弓や右側大動脈弓に左鎖骨下動脈起始異常や左動脈管、動脈憩室の形成などが原因で呼
吸器・消化器症状を呈するものが治療の適応となることが多い。しかし、症例によっては不顕性に病状を呈して
いることもあり、その加療のタイミングにまでは特に一定のコンセンサスはない。【目的】自験例の4例を示し外
科治療のタイミングを検討する。【方法】当院外来フォロー中の4例の右側大動脈弓患者(年齢は
1歳、3歳、6歳、8歳)。全例心内奇形なし。3例が左鎖骨下動脈起始異常を認め(Edwards 3b)、1例が鏡像的分枝
(Edwards 3a)であった。【結果】全例で生下時に vascular ringの診断を受けるも嚥下障害や呼吸障害が無
く、経過観察となっている。2例で1歳時から感冒が長引くことや食事のつっかえ等あり、1例は外科的手術(血管
輪解除)となり、1例は気管支鏡検査予定である。2例は6歳と8歳の患児。無症状であったが、1例で気管支鏡を施
行すると左気管狭窄・気管軟化症を認め待機手術となった。残り1例は気管支鏡等を待機している。【考察】血管
輪は長期的に症状を呈さない場合もある。しかし、本症例のように不顕性の気管軟化症を認めることもあり、結
果的に手術介入を要する場合がある。また右側大動脈弓や動脈憩室が成人期に急性大動脈症候群を呈し、動脈憩
室には中膜嚢胞壊死などの病理所見を伴うこともある報告も散見される。【結論】血管輪の患児では、無症状で
あっても段階的に食道造影や気管支鏡等を予定し、一期的根治術ができる時期に手術介入が望ましい。また大動
脈形態によっては動脈憩室を呈する場合もあり、 CT・ MRI等のフォローも長期に必要である。文献的考察を踏ま
えて提示する。
 
 

大動脈縮窄症に対する subclavian flap法の大動脈弓形態による
検討

○杉浦 純也1, 坂本 裕司1, 小嶋 愛1, 打田 俊司1, 赤澤 祐介3, 宮田 豊寿2, 森谷 友造2, 千阪 俊行2, 太田 雅明
2, 高田 秀実2, 檜垣 高史2 （1.愛媛大学 心臓血管・呼吸器外科, 2.愛媛大学 小児科, 3.愛媛大学 第二内科）
Keywords: 大動脈縮窄, subclavian flap, 適応
 
【目的】大動脈縮窄症に対する subclavian flap angioplasty（ SFA）法は大動脈縮窄（ CoA）部のみを拡大す
る術式のため、 distal arch径が小さい症例への適応は明らかでなく、術前後の大動脈弓形態の検討を
行った。【対象・方法】大動脈縮窄症に対して SFA法を施行した2013年以降の10症例。手術時日齢10.1±
4.5日、体重2.3±0.5kg。全て大動脈縮窄複合症例であり、 PABを同時施行した。術前に distal arch径が体重
+1mmより小さいものを hypoplastic arch（ Meeら）とし、術後の distal arch径/下行大動脈（ DAo）径比（
distal arch比）または CoA径/DAo径比（ CoA比）が0.6以下を術後狭窄ありとした。【結果】造影 CTにて術前の
distal arch径3.9±1.4mm、 distal arch比 0.62±0.14、 CoA径2.5±1.8mm、 CoA比0.41±0.08、 CoA長5.6±
2.6mmで、 CoAに DAoまでの PDA部分を加えた長さ8.5±1.9mm、左鎖骨下動脈（ LSCA）長9.7±2.5mmであった。
SFA術後は distal arch 比0.79±0.11（ p=0.008）、 CoA比0.70±0.20（ p=0.002） で、 CoA部のみでなく
distal archも有意に拡大していた。 distal archに術後狭窄はなかったが、 CoA部に2例で術後狭窄を認め、バ
ルーン拡大術を施行した（狭窄部エコー流速3.5と2.0m/s）。この CoA部術後狭窄の2例においてのみ、
CoA+PDA部分の長さが LSCA長より長く、術後狭窄の関連因子と考えられた。低体重と術後狭窄との関連はな
かった。また hypoplastic archを3例（体重+0.2～0.8mm）認め、その distal arch比は0.43～0.52と小さかった
が、 SFA術後には同比が0.7～0.98まで大きくなっており、 CoA部分の血流改善に伴い distal archも成長が得ら
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れたものかと考えられた。【結語】今回 distal arch径は体重+0.2mm以上で SFA法を行ったが、全例で術後に許
容範囲以上の成長が得られていた。また術後大動脈弓狭窄をきたさないために、 CoA+PDA部分が LSCAより短いこ
とが必要と考えられた。
 
 

大動脈弓離断 B型の治療経験
○野間 美緒1, 平野 暁教1, 山本 裕介1, 吉村 幸浩1, 寺田 正次1, 永峰 宏樹2, 宮田 功一2, 大木 寛生2, 前田 潤
2, 三浦 大2 （1.東京都立小児総合医療センター 心臓血管外科, 2.東京都立小児総合医療センター 循環器科）
Keywords: IAA type B, LVOTO, re CoA
 
【はじめに】大動脈弓離断 B型（ IAA type B）は発生学的に左第 IV咽頭弓動脈の閉塞によるとされ、左室流出
路狭窄（ LVOTO）をきたしやすいことが知られている。本邦では IAA全体の約30%と比較的まれで、治療を経験す
ることが少ない。【目的】当院における IAA type Bに対する治療の現状について、とくに術後の LVOTO、再建後
大動脈の狭窄（ re CoA）について評価し、課題を明らかにする。【対象と方法】2010年～2019年に、当院におい
て初回手術を行った IAA type Bについて、診療録より後方視的に調査した。【結果】女児6例、男児2例。 VSDは
全例 outlet（ perimembranous 5例、 muscular 3例）に伸展し、総動脈幹を伴ったもの（ Van Praagh分類
A4）が1例あった。大動脈弁は6例で２尖弁であった。22ｑ11.2欠失は5例で確認され、右鎖骨下動脈起始異常は
3例に認めた。初回手術前に人工呼吸管理となったものが7例、そのうち4例で低酸素療法を要した。初回手術とし
て両側肺動脈絞扼術（ bil.PAB）を選択したものが5例あった。大動脈弓再建時には、左室流出路～大動脈弁～上
行大動脈にかけての狭小化に応じて、心筋切除による左室流出路拡大を行ったものが1例、 Damus-Kaye-
Stansel吻合（ DKS）による LVOT bypassを行ったものが2例あった。6例でパッチを用いない直接端端吻合（
EEA）が行われた。遺残・続発病変に対する術後介入は、大動脈弁に対し2例、 re CoAに対し1例でバルーン拡張
術（ BA）が行われた。また、両側肺動脈狭窄（ PPS）に対する BAが4例で複数回行われた。死亡は2例で、新生
児期に一期根治を行った1例を術後急性期に、もう1例を根治術後1年に自宅で失った。生存6例の観察期間の中央
値は5.3年で、 NYHAIIで経過していた。【まとめ】限られた経験であるが、 LVOVO、 re CoAに対する再介入の頻
度は高くなく、経過はおおむね良好であった。 bil.PABの影響と考えられる両側 PPSに対する BAが頻回で、今後
の課題と考えられた。
 
 

CoA/IAA complexに対する段階的手術としての両側肺動脈絞扼術の
妥当性の検討

○安達 理, 水本 雅弘, 正木 直樹, 崔 禎浩 （宮城県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: bilateral pulmonary artery banding, CoA, IAA
 
【背景】 HLHSに対する rapid two-stage戦略が Norwood手術の成績向上に寄与していることには一定の
consensusがある。当院では複雑な病態や低体重児、 genetic anomalyを有する CoA/IAA complexに対して両側肺
動脈絞扼術(bPAB)の後 arch repairをする方針を取っている。【目的】 CoA/IAA complexに対する bPABによる段
階的手術の妥当性を検討する。【方法】2013年以降 CoA/IAA complexで bPABの後 arch repairを施行した13例（
TS群）を同時期の一期的 arch repair施行16例(PR群)と比較検討した。古典的 HLHSは除外した。【結果】
CoA/IAAに合併する疾患として、 TS群は DORV5(内 Taussig Bing2), AVSD3, SV3, APW2, Shone1、 PR群は
VSD12, DORV2, TGA1, AS1。 TS群の bPAB時体重は2.4(2.3-2.8)kgで bPABの手術死亡なし。１例に rebandingを
要した。 TS群の arch repairは bPAB後50(40-56)日後に行われ、その間に0.5(0.4-0.8)kgの体重増加が得られ
た。 Arch repair時の日齢・体重は TS群 56(46-63)日・3.0(2.8-3.3)kg 、 PR群 7(3-11)日・3.2(2.8-3.5)kg。
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Arch repair時の併施手術として、 TS群では PAB 6, Norwood/DKS 4, APW repair 2, VSD closure 1、 PR群では
VSD closure 12, PAB 3, AoV plasty 1であった。 bPAB部の拡大を要した症例なし。 arch repair時の手術死
亡： TS群2(15%, PAB後 high flow1, Norwood後 MOF1)、 PR群1( 6%, 縦隔炎)で p=0.57。挿管日数： TS群4(4-
6.5)日 , PR群5(4-9.5), p=0.80。 PD/CHDF施行期間： TS群 2.5±1.8日 , PR群 5.5±1.6日, p=0.45。 re-CoAに
対する intervention： TS群2(15%)、 PR群 1(6.3%), p=0.57。気道狭窄： TS群1(遠隔期発症), PR群 1,
p=0.95。脳 MRIで有所見： TS群67%, PR群60%, p=0.82【考察】 TS群は PR群に比し複雑な病変が多く、低体重で
あったが bPABは弊害なく行われ、 arch repair時の併施手術は複雑なものが多かったにも関わらず手術死亡、周
術期、遠隔期合併症は PR群と同等であった。この戦略は妥当と思われる。
 
 

再調整のない両側肺動脈絞扼術を目指す－絞扼部の拡張期肺動脈
血流速度の重要性－

○正木 直樹1, 水本 雅弘1, 安達 理1, 崔 禎浩1, 前原 菜美子2, 矢尾板 久雄2, 高橋 怜2, 木村 正人2, 小澤 晃2

, 田中 高志2 （1.宮城県立こども病院 心臓血管外科, 2.宮城県立こども病院 循環器科）
Keywords: 肺動脈絞扼術, 至適指標, 血流速度
 
【背景】両側肺動脈絞扼術(bil.PAB)における絞扼の至適サイズ決定には未だ明確な基準がない.我々は2mm幅の
ePTFE stripを用い,SpO2低下,血圧上昇に加え,epicardial echoでの絞扼部の流速(収縮期＞2.5-3.0m/s,2016年以
降は拡張期＞1.3-1.5m/s,拡張期/収縮期の比＞0.5)を指標として bil.PABを行ってきた.【目的】絞扼の至適サイ
ズ決定における絞扼部肺動脈血流速度の術中計測の有用性を検証する.【対象・方法】対象は2008年以降に施行し
た bil.PAB33例のうち経過を評価し得た30例.術後絞扼の再調整が必要となった症例(高肺血流:H群4例,低肺血
流:L群2例)を再調整が不要であった N群24例と比較検討した.【結果】手術施行時の日齢5(3-
94)(median,range).体重2.5(1.9-3.4)kg.診断は HLHS14,IAA/CoA complex11,TAC5.絞扼部の周径(mm)は右が H群
10.5(10.0-11.0), L群8.8(8.0-9.5), N群9.0(7.5-11.0)(p=0.04),左が H群10.3(10.0-11.0), L群8.3(8.0-8.5),
N群9.5(8.0-14.0)(p=0.04).絞扼部の流速(m/s)は右:収縮期:H群3.1(3.0-3.3), L群2.7(2.4-3.0), N群2.7(2.3-
3.5)(p=0.08), 拡張期:H群1.2(1.0-1.3), L群1.8(1.7-1.8), N群1.6(0.7-2.0)(p=0.02). 左:収縮期:H群3.4(2.7-
3.5), L群3.0(2.6-3.4), N群3.0(2.4-3.6)(p=0.29), 拡張期:H群1.2(0.7-1.6), L群1.8(1.8-1.8), N群1.5(1.0-
2.0)(p=0.11). 拡張期/収縮期比は右:H群0.38(0.30-0.42), L群0.65(0.60-0.71), N群0.56(0.30-0.70)(p=0.01),
左:H群0.38(0.20-0.47), L群0.61(0.53-0.69), N群0.55(0.42-0.69)(p=0.01).拡張期流速,流速比が H群で低く
L群で高い結果であった.2016年以前の再手術の頻度は16例中5例(31%)であったのに対し,以降は14例中1例
(7%)(p=0.08)と減少傾向を認めた.【結論】術中エコーによる絞扼部の収縮期流速に比し,拡張期流速(1.3m/s以
上),流速比(0.5前後)が指標として有用と思われた。これら指標を用いることで bil.PAB術後の再調整の頻度を減
らせる可能性が示唆された.
 
 

ダウン症の心室中隔欠損症患者における肺動脈絞扼術の有効性に
ついての検討

○林 秀憲1, 岡 徳彦1, 友保 貴博1, 下山 伸哉2, 池田 健太郎2, 田中 健佑2, 浅見 雄司2, 新井 修平2, 稲田 雅弘
2, 小林 富男2 （1.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科, 2.群馬県立小児医療センター 循環器科）
Keywords: Pulmonary Artery Banding, Ventricular Septal Defect, Down’s Syndrome
 
【背景】主肺動脈絞扼術(mPAB)は肺血流増加疾患に用いられる効果的な術式であり、心室中隔欠損症(VSD)症例に
対してもしばしば適応される。特にダウン症の VSD症例の場合、肺高血圧症を合併しやすく当院では mPABを行う
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頻度が比較的高い。【目的】ダウン症の VSD症例における mPABの有効性について後方視的に検討した。【方
法】2007年11月から2019年3月までに心内修復術を施行したダウン症の VSD症例29例を対象とした。肺動脈絞扼術
施行群(P群)と非肺動脈絞扼術施行群(N群)に分け、手術時年齢・体重・ VSD径・ BNP・心臓カテーテル検査所
見・心臓超音波検査所見・入院期間・ PICU滞在期間・挿管期間・輸血量・肺動脈形成術の有無・根治術手術時間
等の項目を検討した。【結果】死亡例・重篤な合併症発症例はなかった。 P群は N群に比べ、姑息術及び根治術
の合計入院期間(88.0日 v.s. 31.5日, p=0.0077)・合計 PICU滞在期間(21.2日 v.s. 9.9日, p=0.0050)・合計挿
管期間(9.4 日 v.s. 4.9日, p=0.0094)が有意に長かった。また肺動脈形成術を必要とする症例が有意に多く
(91.7% v.s. 5.9%, p＜0.0001)、根治術時の手術時間(381.1分 v.s. 264.5分, p=0.0058)・人工心肺時間
(210.8分 v.s. 145.2分, p=0.0051)が長かった。根治術に限った入院期間(21.5日 v.s. 31.5日, p=0.1863)・
PICU滞在期間(11.0日 v.s. 9.9日, p=0.5120)・挿管期間(3.8 日 v.s. 4.9日, p=0.2770)に有意差はなく、
mPABの有用性を示唆する結果は得られなかった。【結論】ダウン症の VSD症例においても、全身状態が保たれて
いる場合はなるべく一期的根治術を検討していきたい。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）80（ P80） 
外科治療2
指定討論者:安達 理（宮城県立こども病院 心臓血管外科）
 

 
右室流出路再建における ePTFE三弁付き導管の中期成績 
○吉田 尚司, 新川 武史, 小林 慶, 寶亀 亮悟, 中山 祐樹, 新浪 博士 （東京女子医科大学 心臓血管
外科） 
当院の手製 EPTFE三弁コンディットについての検討 
○長門 久雄1, 吉澤 康祐1, 森 おと姫1, 前田 登史1, 大野 暢久1, 岡田 達治1, 植野 剛1, 佐藤 博文1

, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立尼崎総合医療センター
小児循環器科） 
当院における Contegra使用症例に対する再手術の経験 
○前田 登史1, 長門 久雄1, 森 おと姫1, 吉澤 康祐1, 大野 暢久1, 稲熊 洸太郎2, 豊田 直樹2, 石原
温子2, 坂崎 尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立尼崎総合医療セン
ター 小児循環器内科） 
右側相同心に伴う機能的単心室・肺動脈閉鎖に対する右室-肺動脈導管設置の
試み 
○古谷 翼, 帆足 孝也, 今井 健太, 島田 勝利, 海老島 宏典, 市川 肇 （国立循環器病研究センター
小児心臓外科） 
二心室修復可能な心疾患に対する姑息的右室流出路再建術8例の検討 
○加藤 伸康1, 橘 剛2, 新宮 康栄1, 若狭 哲1, 加藤 裕貴1, 大岡 智学1, 山澤 弘州3, 武田 充人3

（1.北海道大学大学院 医学研究院 循環器呼吸器外科, 2.神奈川県立こども医療センター 心臓血管外
科, 3.北海道大学病院 大学院医学研究院 小児科） 
T弁の異形成、 hypo RVを伴う critical PSに対して、 palliative RVOTRを
行った1例 
○城 麻衣子1, 中田 朋宏1, 渡部 聖人1, 安田 謙二2, 中嶋 滋記2, 織田 禎二1 （1.島根大学 医学部
心臓血管外科, 2.島根大学 医学部 小児科） 
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右室流出路再建における ePTFE三弁付き導管の中期成績
○吉田 尚司, 新川 武史, 小林 慶, 寶亀 亮悟, 中山 祐樹, 新浪 博士 （東京女子医科大学 心臓血管外科）
Keywords: Right ventricular outflow tract, Pulmonary regurgitation, Pulmonary stenosis
 
Background: Excellent outcomes of right ventricle to pulmonary artery conduits with
expandedpolytetrafluoroethylene (ePTFE) valves have been reported. The purpose of this study was to
evaluate the outcomes of the different material conduits with tricuspid ePTFE valves.Methods: 42
consecutive patients who received right ventricle to pulmonary artery conduit with tricuspid ePTFE
valves for biventricular repair between April 2004 and December 2016 were studied. The conduits made
of autologous pericardial roll or xenograft roll were used in 22 patients (group P) and the conduits
made of ePTFE tube were used in 20 patients (group G). The conduit reoperation and the conduit
dysfunction were analyzed.Results: During the median follow-up of 6.2 years, no death related to the
conduit was observed. There were 5 reoperations (3 in group P and 2 in group G). Freedom from conduit
reoperation at 5 years was 100% in group P and 92.3% in group G (p=0.03). Freedom from more than
moderate conduit stenosis at 5 years after operation was not significantly different between both
groups (42.1% in group P vs. 51.2% in group G; p=0.80) despite the group G conduits were
significantly smaller, and freedom from more than moderate conduit regurgitation at 5 years was
significantly better in group G (94.4% in group G vs. 53.4% in group P; p=0.01).Conclusions: The
conduit with ePTFE valves in the ePTFE tubes had better conduit function compared to the conduit with
autologous pericardial or xenograft roll, especially on the site of conduit regurgitation.
 
 

当院の手製 EPTFE三弁コンディットについての検討
○長門 久雄1, 吉澤 康祐1, 森 おと姫1, 前田 登史1, 大野 暢久1, 岡田 達治1, 植野 剛1, 佐藤 博文1, 坂崎 尚徳
2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器科）
Keywords: 右室流出路再建, コンディット, 再手術回避率
 
【目的】右室流出路再建(RVOTR)に当院手製の EPTFE三弁付きコンディット（ HET）使用の妥当性について検討す
る。【方法】二心室の血行動態を持つ RVOTに使用された HET（心内修復術、コンディット再置換手術を含む）を
対象とする。【結果】2004年11月から2019年10月に29例に対し、33個の HETが使用されていた。対象となった主
疾患、術式は TOF,PA 10 (内 MAPCA, UF 4); Truncus 9; Ross 6 (内 Ross-Konno 1); TGA 3; DORV, PA 1で
あった。 手術時年齢は中央値6.2歳（0.2~40.8）、体重は中央値18.9Kg (3.79~65.9)。使用された HETのサイズ
とその個数はそれぞれ、12mm,1; 14mm,4; 16mm,7; 18mm,5; 20mm,7; 22mm,7; 24mm,2 であった。33個の内、コン
ディット再置換を受けていたのは4個でいずれも再度 HETが使用されていた。再置換を受けた HETの経過年数は
3.7, 4.7, 8.4, 11.3年であった。早期再手術となった前二者の理由は１例が MAPCA, UF後の branch PS（ Case
A）、他の１例が LPA狭窄であり、いずれも HETの問題ではなかった。 HET再置換をしていない29個は、経過年数
中央値3.3年(0.3~14.8)で、最終の RV/LV圧比は２例を除き0.7未満（0.7以上は1例が再手術後も RV圧が低下して
いない Case A、他の１例が0.3歳で12mmを使用し5.3年経過した再置換予定例）、最終 RVEDVについては Case
Aを除き中央値109.2% of N (62.3~127.4)であった。 Case Aの RVEDVは225~266% of Nで経過している（ HETの弁
逆流は高肺動脈圧下でも問題ない）。 HETの再置換回避率は、３年100%、５年87.1%、10年78.3%であった。コン
ディット弁への PTPV介入は３例に必要とした。【結語】当院で使用している EPTFE三弁付きコンディットは乳児
期早期の使用経験は少ないものの、十分な耐久性、逆流防止効果がある。
 
 



[P80-3]

[P80-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

当院における Contegra使用症例に対する再手術の経験
○前田 登史1, 長門 久雄1, 森 おと姫1, 吉澤 康祐1, 大野 暢久1, 稲熊 洸太郎2, 豊田 直樹2, 石原 温子2, 坂崎
尚徳2 （1.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 2.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科）
Keywords: 右室流出路, 総動脈幹症, Contegra
 
【背景】本邦では2012年から、先天性心疾患の右室流出路（ RVOT）再建に Contegraが使用可能となったが、そ
の問題点に関する報告は少ない。当院では2017年から3例に Contegraを使用し、2例について Contegra植え込み
後右室流出路再置換（ re-RVOTR）を要したので報告する。【症例1】8か月男児、7.6kg。総動脈幹症、大動脈弓
離断。生後4日に両側肺動脈絞扼術、生後27日に心内修復（ Contegraサポートなし12mm、 ePTFE糸による補
強、大動脈弓直接吻合）を施行した。総動脈幹弁逆流と RVOTSの進行、上行大動脈の屈曲拡大による気管狭窄の
ため７か月後に再手術となった。 PSRなし、肺動脈圧22/11(16)mmHg、 RVOT圧較差34mmHgであった。総動脈幹弁
形成、上行大動脈延長、 re-RVOTR（自作3弁付き ePTFE conduit 14mm）を行った。 Contegraの中枢吻合部に仮
性内膜の肥厚を認め、 RVOTSの原因と考えられた。現在術後5か月、経過良好である。【症例2】2歳男
児、10.4kg。総動脈幹症。生後13日に壊死性腸炎を発症、生後14日に両側肺動脈絞扼術、6か月時に心内修復（
Contegraサポートなし14mm、 ePTFE糸による補強）を施行した。その後左右肺動脈狭窄に対してバルーン拡張を
3度施行したが改善せず、また経時的に Contegraが弁上で拡大傾向であり、1.5年後に再手術となった。 PSRな
し、肺動脈圧は分岐前、左、右それぞれ42/7(20)mmHg、14/8(12)mmHg、17/8(12)mmHg、肺動脈圧較差は左右それ
ぞれ33、24mmHgであった。肺動脈形成、 re-RVOTR（自作3弁付き ePTFE conduit 16mm）を行った。 Contegraの
吻合部は問題なく、拡大部は壁が菲薄化し血液が透見された。肺動脈は吻合部以遠で壁肥厚を認め、そのために
Contegra内圧が上昇し拡大したものと思われた。現在術後4か月、経過良好である。【結語】 Contegra植え込み
後に異なる原因による re-RVOTRを経験した。 Contegra植え込み後に起こりうる問題点を把握し、経過観察を行
うことが必要と考えられた。
 
 

右側相同心に伴う機能的単心室・肺動脈閉鎖に対する右室-肺動脈
導管設置の試み

○古谷 翼, 帆足 孝也, 今井 健太, 島田 勝利, 海老島 宏典, 市川 肇 （国立循環器病研究センター 小児心臓外
科）
Keywords: 右側相同心, 単心室, 右室-肺動脈導管
 
【背景】右側相同心(RIH)に伴う機能的単心室・肺動脈閉鎖に対し、2012年から体肺動脈シャントに代わり右室-
肺動脈導管(RV-PA)を用いている。【目的】本治療戦略の中期成績を後方視的に検討。【対象】2012年6月以降に
RV-PAを施行した RIHに伴う機能的単心室、肺動脈閉鎖連続11例。男女比4:7。出生体重中央値2.7kg。全例が右室
型単心室・共通房室弁・心外型肺静脈還流異常の診断。軽度以上の房室弁逆流合併5例(45.4%)で経過中に房室弁
形成施行。中心肺動脈離断/狭窄合併5例(45.4%)は RV-PA造設時に自己心膜を用いた中心肺動脈形成を併施。心外
型肺静脈還流異常合併11例中10例(90.9%)で胎生期より還流路狭窄を指摘、うち4例で出生直後に垂直静脈にステ
ント留置、6例は外科的修復（新生児期4例、両方向性グレン(BDG)と同時施行2例）。大動脈閉鎖合併の1例で同時
手術としてノーウッド型大動脈弓再建を施行。【結果】追跡完遂率100%、術後観察期間中央値1.1年(最長
6.2年)。 RV-PA施行日齢中央値34日、初回手術での RV-PA造設7例、段階的手術4例。 conduitサイズは5mm
6例、6mm 5例。4例(36.3%)で閉胸前に clippingを行い、 BDGまでにバルーンによる unclipping施行。肺血流過
少に難渋した1例と RV-PA近位端による体心室流出路狭窄を来した1例でそれぞれ体肺動脈 shuntへ移
行。1、3、及び5年での累積生存率はそれぞれ70.7、53.0、及び53.0%。経過中の死亡は4例で、心臓死2例、壊死
性腸炎1例、および急性呼吸障害1例。3年での累積 Fontan到達率は35.4%で、 Fontan到達3例、 BDG後良好な心肺
機能で Fontan待機1例。【まとめ】左心低形成と比較しシャントは長く、近位端の胸壁圧迫も来し得るため、
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RV-PA conduitの成長に応じた段階的肺血流調整を容易とする優位性が活かせる症例は少ない。生存率・
Fontan到達率の改善は明らかではないが、今後症例の蓄積と長期の経過観察を行った上で、体肺動脈短絡例との
後方視的な比較検討を行う予定である。
 
 

二心室修復可能な心疾患に対する姑息的右室流出路再建術8例の検
討

○加藤 伸康1, 橘 剛2, 新宮 康栄1, 若狭 哲1, 加藤 裕貴1, 大岡 智学1, 山澤 弘州3, 武田 充人3 （1.北海道大学
大学院 医学研究院 循環器呼吸器外科, 2.神奈川県立こども医療センター 心臓血管外科, 3.北海道大学病院 大
学院医学研究院 小児科）
Keywords: 姑息的右室流出路再建, 二心室修復, 姑息術
 
【背景】単心室疾患における右室-肺動脈シャントの有用性は報告があるものの、二心室修復(BVR)可能な心疾患
に関してはその有用性に関する報告は少ない。【目的】 BVR可能な心疾患に対する姑息的右室流出路再建術
(pRVOTR)について、その結果や血行動態・有用性・姑息術としての意義について報告する。【方法】対象は
2017年以降に行った pRVOTR8例。最終的に Rastelli手術を要する心疾患のうち、主要体肺側副動脈(MAPCA)のよ
うに肺血管床に懸念がある症例、または両側体肺動脈短絡(SP-S)術後だが心内修復に懸念があり姑息術を必要と
した場合を pRVOTRの適応とした。対象疾患は CoA・ Cervical aortic archと MAPCAを伴った DORV/PS1例、
PA/VSD/MAPCAs5例、総動脈幹症2例。年齢は日齢1-月齢65(中央値;月齢10)、体重は3.2-18kg(中央値;5.8kg)。
VSD未閉鎖のため、血流制限として導管は正常肺動脈弁輪径の70-80%とした。【結果】導管サイズは5mm 1例、6mm
2例、8mm 1例、10mm 2例、12mm 1例、14mm 1例を使用。同時手術は CoA repair＋ UF1例、 UF3例、肺動脈形成
3例。手術時間362±115分、人工心肺217±57分、大動脈遮断24±5分。急性期・中遠隔期死亡なし。平均観察期間20
ヶ月で、 SpO2=79±7%：91±3%：87±4%(術前：術後：中期)、 BNP=287±353：124±54：57±59であり、待機中に心不
全やチアノーゼ増悪による入院イベントなし。術前：術後中期でカテーテル検査結果を比較すると、
Qp/Qs=1.66±1.06：0.94±0.45、 SpaO2=82.7±3.1：70.2±11.7、 SaO2=82.8±3.9：85±7.0であり、 pRVOTR術後は動
静脈血が完全に混合せず、効率よく全身へ酸素供給がなされている事が示唆された。2例が根治へ到達し、6例は
今後根治を予定している。【結語】 pRVOTRは BVR可能な心疾患において効率良い酸素供給が可能となり、 SP-
Sよりも待機期間のチアノーゼ改善と心不全回避が期待できる。通常の SP-Sでは管理の難しい場合に、考慮すべ
き術式である。
 
 

T弁の異形成、 hypo RVを伴う critical PSに対して、
palliative RVOTRを行った1例

○城 麻衣子1, 中田 朋宏1, 渡部 聖人1, 安田 謙二2, 中嶋 滋記2, 織田 禎二1 （1.島根大学 医学部 心臓血管外
科, 2.島根大学 医学部 小児科）
Keywords: critical PS, hypo RV, palliative RVOTR
 
【背景】 critical PS(cPS)は、初期治療として PTPVがなされるが、その後外科的介入を要することも多い。ま
た T弁形態や RV size等により、治療方針も大きく異なる。【症例】9ヶ月、10.9kg。診断は cPS、 PFO、 TR、
mild TS、 hypo RV。 day15:PTPV施行され、 RV圧:70→60mmHgへと低下。 UCG上 TR:moderate-severe→
moderate、流速:5.3→3.4m/s、また P弁流速:3.7→1.8m/sと改善。計測上 RVEDV:62.4％ of N。 PFOが RL
shuntであり、 HOTで退院。退院後徐々に RV圧の上昇を認め、5ヶ月時再 PTPV行うも無効。計測上 RVEDV:56.1％
of Nと有効な成長を認めず。 PFO閉塞テストでは、 CVP上昇、 BP低下、 CI低下。また計測上 Rp:6.1。 UCG上の
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T弁輪サイズは18.8ｍｍ(105.3％ of N)だが、流入径が7.2mmと狭く、流入速度1.6m/s、 TR mild-moderateで、流
速4.8m/s。 P弁は8.8mm(80% of N)だが、肥厚が強く、流速4.2m/s。【方針】計測上の RV-TV indexは0.523で
あったが、 T弁形態に懸念があるため、一期的根治は不可と判断し、 palliative RVOTRを行う方針とした。【手
術】 T弁は前尖と後尖が癒合した2尖構造かつ double orificeだったため、 small orificeを閉鎖、中隔尖の
secondary chordaを切断して浮き上がりを改善させた。弁口は75％ of Nのサイザーまで通過。 P弁は前方の1尖
の硬化肥厚が著しく、温存は困難と考え切除、 RV内の異常筋束を可及的に切除した後に、1弁付 patchで
RVOTRを行った。右心系の能力はある程度望めると考え、 PFOは半閉鎖した。【術後経過】急性期は右心不全が強
く、利尿期が到来するまで1週間程要した。最終 CVPは10前後。 UCG上 T弁流入径:7.5mm、流入速度:1.5m/s、
TRは不変で流速:2.4m/sまで低下、 RVOTでの流速:0.84m/s、 PFOは restrictiveとなり、 HOT離脱して
(SpO2:90％前後)、退院。【まとめ】 T弁の異形成、 hypo RVを伴う cPSに対して、 palliative RVOTRを
行った。今後の T弁や RVの成長、また Rpなどにより、次期手術を検討する必要がある。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）81（ P81） 
外科治療3
指定討論者:岡 徳彦（群馬県立小児医療センター 心臓血管外科）
 

 
当院におけるファロー四徴症の肺動脈弁輪温存に関する検討 
○細田 隆介, 永瀬 晴啓, 保土田 健太郎, 枡岡 歩, 鈴木 孝明 （埼玉医科大学国際医療センター 小
児心臓外科） 
BTシャント手術を先行したファロー四徴症修復術の中期成績 肺動脈弁機能と
遺残右室流出路狭窄 
○白石 修一, 杉本 愛, 高橋 昌, 土田 正則 （新潟大学大学院医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分
野） 
ファロー四徴症に対する積極的な一期的心内修復術の妥当性の検討 
○村上 優, 鎌田 真弓, 小坂井 基史, 櫻井 寛久, 野中 利通, 櫻井 一 （中京病院） 
Modified Nunn手術： TOF・類縁疾患での右室流出路形成術式：ｍｏｎｏｃｕ
ｓｐパッチへの挑戦 
○河田 政明1, 吉積 功1, 鵜垣 伸也1, 片岡 功一2, 古井 貞浩2, 鈴木 峻2, 関 満2, 佐藤 智幸2, 永野
達也3, 多賀 直行3 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科, 2.同 小
児科, 3.同 小児手術・集中治療部） 
Fallot四徴肺動脈弁欠損の治療経験4例 
○竹吉 大輔, 五十嵐 仁, 浅井 英嗣, 橘 剛 （神奈川県立こども医療センター 心臓血管外科） 
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当院におけるファロー四徴症の肺動脈弁輪温存に関する検討
○細田 隆介, 永瀬 晴啓, 保土田 健太郎, 枡岡 歩, 鈴木 孝明 （埼玉医科大学国際医療センター 小児心臓外
科）
Keywords: ファロー四徴症, 弁輪温存, transannular patch
 
【背景】ファロー四徴症(ToF)の外科的治療において、当院では肺動脈弁輪径(PAVD)の Z-valueを参考に弁輪温存
での乳児期心内修復術を行ってきた。【目的】当院で施行した ToFの乳児期心内修復術が78例、うち弁輪温存を
選択した33例を対象とし、臨床成績の比較検討を行い、その臨床成績を明らかにすること。【方法】弁輪温存を
選択した症例の中で、術後に右室流出路に対して再手術が必要となった症例を A群(n=6)、再手術が必要なかった
症例を B群(n=27)とし、後方視的統計解析を行った。【結果】手術時の平均体重は A群 6.45±0.91kg、 B群
6.56±1.45kg(p=0.81)と有意差を認めなかったが、手術時年齢で A群 5.17±0.99ヵ月、 B群 7.40±2.36ヵ月
(p=0.0015)と有意差を認めた。術前に無酸素発作を認めたのが B群のみ5例、術前シャント症例も B群のみ4例で
あった。術前の心エコー検査において、 PAVDは Z-valueで A群 -2.09±0.60、 B群 -1.67±1.03(p=0.21)、 A群
63.5±10.2% of normal、 B群 71.0±17.9% of normal(p=0.19)と有意差を認めなかったが、 RVOT流速は
A群：4.73±0.33 m/s、 B群：4.09±0.69 m/s(p=0.0037)と有意差を認めた。術式で右室切開を加えたのは A群
3例:50%、 B群19例:70%(p=0.34)、直視下 PV交連切開は A群5例:83%、 B群21例:78%(p=0.76)と両群間に有意差は
認められなかった。術中において、 RVP/LVPは A群 0.67±0.17、 B群 0.57±0.17(p=0.28)だが、通過サイザー径
より計算される PAVDは A群 82.7±4.01% of normal、 B群 90.4±6.48% of normal(p =0.003)、術後 RVOT流速は
A群 3.48±0.50 m/s、 B群 2.26±0.79 m/s(p=0.0004)と有意差を認めた。【考察】ファロー四徴症心内修復におい
て弁輪温存を選択する場合、術中のサイジング%normalは術後再手術の予測に有用である可能性がある。手術時年
齢が低い症例、術前後 RVOTSについては術後再手術のリスクとなる可能性があり継続的な外来フォローが必要で
ある。
 
 

BTシャント手術を先行したファロー四徴症修復術の中期成績 肺動
脈弁機能と遺残右室流出路狭窄

○白石 修一, 杉本 愛, 高橋 昌, 土田 正則 （新潟大学大学院医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分野）
Keywords: ファロー四徴症, BTシャント手術, 肺動脈弁
 
【目的】当院ではファロー四徴症(TOF)修復術の際に可及的に transannular patch(TAP)を回避する目的で、乳児
期早期にチアノーゼが高度な症例は BTシャント(BTS)を行い1歳以降の修復術を行っている。 TOF修復術の中期成
績と特に肺動脈弁機能・右室流出路狭窄の観点から治療方針の妥当性を検討する。【対象】2010年1月から2019年
12月に TOF修復術を施行した42例（肺動脈閉鎖・肺動脈弁欠損は除く）。先行姑息術は BTS 29例、 RVOTR 2例、
PAB (AVSD合併）2例。 BTS施行時月齢は2.7±2.6m、体重4.6±1.5kg、%PVD 66.9±12.1 %N。 TOF修復術時月齢
19.5±8.3m、体重 8.9±1.4 kg、%PVD 86.8±12.8 %Nであり、修復術の内訳は TAP 4例 (9.5%: monocusp 2, mini-
TAP 2)、 RAPA 12例、 RAPA + mini RV patch 26例。【結果】 TOF修復術後の在院死亡及び遠隔死亡なし。術後
観察期間 5.4±2.8年。術後遠隔期の治療を要する不整脈発生はなし。 BTS先行例の%PVDは BTS施行時に比べ心内
修復術時に有意に上昇していた（66.9±12.1 vs 86.8±12.8: p＜0.001）。最近の術後心エコーでの PRは
severeなし、 moderate 10例(24%)であり、うち8例は2015年以前の手術症例。 moderate以上の症例は BTS先行例
が非先行例に比べ少なかった（4/29 vs 6/13: p=0.027)。右室流出路狭窄に対し1例に再手術、3例に PTPVを施行
し、 TOF修復術前の介入は BTS 3例、 PTPV1例。再手術または PTPVを要した症例は BTS先行・非先行例では有意
差を認めず（3/29 vs 1/13: p=0.786）。 PA velocity 2.7±2.6m/sで3.0m/s以上を 5例に認め、うち4例が BTS先
行例であった。【結語】当院の治療方針でも TAPの頻度は少なく、 BTS後で肺動脈弁輪径の拡大が得られ修復術
後も肺動脈弁機能は非先行例に比べても良好であった。しかし、遠隔期に肺動脈弁逆流が増悪する症例や遺残右
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室流出路狭窄が BTS先行群に見られ、今後さらなる増悪や心室性不整脈の発生などについて慎重に経過観察が必
要である。
 
 

ファロー四徴症に対する積極的な一期的心内修復術の妥当性の検
討

○村上 優, 鎌田 真弓, 小坂井 基史, 櫻井 寛久, 野中 利通, 櫻井 一 （中京病院）
Keywords: ファロー四徴症, 外科治療, 中期成績
 
【背景】体肺シャント術は術後ショック等の重大な合併症の可能性があり、当院では近年、ファロー四徴症
(TF)に対し、体肺シャントを回避する目的で月齢3ヶ月、体重5kgを超える場合は一期的心内修復術(ICR)を考慮し
ている。【方法】当院にて TF(DORV+PS含む)に対して2011年以降に初回介入を行なった91例を対象とし、治療成
績について診療録を用いて後方視的に検討を行った。【結果】診断は TF 63例、 DORV+PS 28例。初回姑息術は体
肺シャント25例、右室流出路ステント3例。シャント手術は月齢中央値2.1ヶ月(0.3ー11.7ヶ月)、体重は中央値
4.5kg(1.8ー7.8kg)で施行。合併症は術後ショック1例、シャント閉塞3例。死亡例はなく、術後中央値9.3ヶ月
(0.5ー16.5ヶ月)で ICRに至った。 ICRは月齢中央値11.4ヶ月(1.3ー205.9ヶ月)、体重中央値
7.8kg(3.5ー47.2kg)で施行。右室流出路再建は弁輪温存が65例(71.4%)。フォローアップ期間は中央値2.7年
(0.0ー8.4年)で、死亡例はなく、再手術を3例認めた(右室流出路狭窄2例、心室中隔残存短絡1例)。術後カテーテ
ル介入が13例あり、11例が末梢肺動脈狭窄への介入であった。再手術回避率は1年、3年でそれぞれ
98.6%、98.6%、再介入回避率は1年、3年でそれぞれ84.6%、84.6%。初回介入を行った時期を2016年まで(E群)と
2017年以降(L群)に分け比較すると、 E群、 L群で体肺シャントは36.5%、7.1%(p=0.004)で L群が優位に少な
く、一期 ICRの症例では ICR時の体重5kg台が1例、4例(p=0.0149)で L群が優位に多かったが、弁輪温存は
73.0%、67.9%で優位差なし。再手術回避率は1年でそれぞれ98%、100%で有意差なく、再介入回避率は、1年でそれ
ぞれ94.5%、76.0%(p=0.06)で、 E群で多い傾向だが有意差はなし。【結語】当院の近年の治療方針は、術後両側
肺動脈狭窄に対するカテーテル介入が多い傾向だったが、生存、再手術回避は以前と変わらず、シャント術の合
併症が回避でき、妥当であると考えられた。
 
 

Modified Nunn手術： TOF・類縁疾患での右室流出路形成術式：ｍ
ｏｎｏｃｕｓｐパッチへの挑戦

○河田 政明1, 吉積 功1, 鵜垣 伸也1, 片岡 功一2, 古井 貞浩2, 鈴木 峻2, 関 満2, 佐藤 智幸2, 永野 達也3, 多
賀 直行3 （1.自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児・先天性心臓血管外科, 2.同 小児科, 3.同 小児手
術・集中治療部）
Keywords: Fallot四徴, Nunn手術, 右室流出路形成
 
Fallot四徴症と類縁疾患での右室流出路形成で広く用いられる一弁付きパッチの代替としての Nunn法の中長期成
績を報告する．【対象】2007年1月から2019年12月に PTFE bicuspid valve(Nunn)法を施行した39例を対象と
し、適応基準は肺動脈弁輪径70％ N以下とした．手術時年齢2ヵ月～14歳（中央値 1歳8ヵ月），体重は
4.2～36.8kg（9.0 kg）．診断： TF/TF型 DORV 38例（肺動脈閉鎖9，肺動脈弁欠損1）， PA/IVS 1例、術後観察
期間1年4ヵ月～12年5ヵ月（7年9ヵ月）．【術式】術中に後壁となる自己組織幅、右室切開心尖部端から肺動脈弁
直上後壁中央部までの長さ Lを計測、（正常予測肺動脈弁輪径+2)(mm)の弁輪を有する seagull型2尖弁を作製し
た。弁尖の高さは Lとし、幅・長さいずれも縫い代を含め若干大きめの弁尖を作製した。弁尖は右室切開辺
縁・肺動脈後壁、想定肺動脈弁輪位に結節縫合で固定した。【結果】追加/再手術を5例（血栓除去＋左肺動脈形
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成，遺残 VSD閉鎖，末梢肺動脈形成，ペースメーカ植え込み，再右室流出路再建），経皮的肺動脈形成を12例に
行った．死亡は術後3年4ヵ月の1例（敗血症；非心臓関連）であった．直近の X線で CTR 0.43～0.67（中央値
0.53；以下同じ），心電図 QRS幅0.076～0.174秒（0.133）， BNP値6～335pg/ml（25）であった．心エコー検
査：再建肺動脈弁輪径は対正常値85～154％（121），収縮期最大圧較差は0～80mmHg（31），右室圧/左室圧比
0.25～0.68（0.43），肺動脈弁逆流 trivial 1， mild 34， moderate 4．逆流率16～85％（32％， 50％以
上：4），三尖弁輪径77～126％ N（97）であった．心カテ検査上肺動脈弁位圧較差2～45mmHg（14），右室/左室
圧比0.23～1.0（0.45）， RVEDV46～144 mL/m2（71）であった．【考察と結論】 Nunn法の再建肺動脈弁は作製が
容易で，逆流制御に優れ，機能は中期にわたり維持されていた。長期にわたる右室機能維持と治療成績向上の可
能性が期待される．
 
 

Fallot四徴肺動脈弁欠損の治療経験4例
○竹吉 大輔, 五十嵐 仁, 浅井 英嗣, 橘 剛 （神奈川県立こども医療センター 心臓血管外科）
Keywords: TOF, absent pulmonary valve, 気管狭窄
 
【背景】 Fallot四徴肺動脈弁欠損は Fallot四徴症全体の３～５％を占める比較的まれな疾患である．肺血流が
高流量で行き来する影響で右室，肺動脈幹，左右肺動脈は拡大する．特に肺動脈の拡大による呼吸障害が問題と
なる．【方法】北海道大学病院(2012.5~2018.7)および神奈川県立こども医療センター(2018.4~)にて手術加療し
た4例を後方視的に分析する．【結果】手術介入時期は日齢1４～303であった．新生児期に治療介入を要したのは
1例であり， PSがなく肺血流の制限がなされていない症例であった．心血管の合併奇形として左肺動脈起始異常
２例あり，そのうち１例は PA slingを形成していた．その他の合併奇形は鎖肛・十二指腸閉鎖が１例，
CHARGE症候群の多発奇形が１例であった．術前の検査では RVEDV 143±23%N, LVEDV 102±14%N, RPA 230±71%N,
LPA 182±2%N(起始異常を伴うものを除く)であった．術前に気道狭窄症状を呈したものが３例で、術後に気道狭窄
症状が顕在化したものが１例あり全例で気道狭窄症状を呈していた。 TOF ICRの際に気管外ステントを行ったの
は２例，もう１例は術中に拡大した肺動脈の圧迫を解除することで気管狭窄も解除できると判断し気管外ステン
トを施行しなかった．しかし気管外ステントを施行しなかった２例は成長に伴い気道症状が顕在化しており，そ
のうち１例は reRVOTRを施行する際に気管外ステントを行った．右室流出路再建は全ての症例で京都府立医科大
学作製の bulging sinus付き三弁 ePTFE graftを使用した．【考察】 Fallot四徴肺動脈弁欠損は心血管合併奇形
としては左肺動脈起始異常があり注意を要する。手術時期に関しては気道狭窄・心不全・左肺動脈起始異常に伴
う廃血流分布不均衡などの因子に依存し気管に対する介入を含め総合的な判断を要する。手術方法は全例にラス
テリ型根治術を施行し京都府立医科大学作製の bulging sinus付き三弁 ePTFE graftを使用し良好な結果で
あった。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）82（ P82） 
外科治療4
指定討論者:金子 幸裕（国立成育医療センター 心臓血管外科）
 

 
腋窩切開法による心房中隔欠損孔閉鎖術の早期手術成績 
○藤田 智, 帯刀 英樹, 塩瀬 明 （九州大学病院 心臓血管外科） 
Hypo LVを持つ成人 ASD患者に対する外科的介入について 
○秋山 章, 木村 成卓 （慶應義塾大学医学部 外科学（心臓血管）） 
心房中隔欠損閉鎖術後遠隔期に下大静脈左房流入による心不全を発症し、心房
内血流転換術を施行した1例 
○阪口 修平, 谷口 智明, 中村 都英 （宮崎大学 医学部 心臓血管外科） 
左室 rehabilitationのため cAVSDに対し palliative ASD closureを先行した
一例 
○大沢 拓哉1, 村山 弘臣1, 岡田 典隆1, 安田 和志2, 河井 悟2, 森鼻 栄治2, 鬼頭 真知子2, 郷 清貴2

, 森本 美仁2, 伊藤 諒一2, 鈴木 孝典2 （1.あいち小児保健医療総合センター 心臓血管外科, 2.あい
ち小児保健医療総合センター 小児循環器科） 
c-AVSD 2-patch repairのパッチ形状のちょっとした工夫ーより自然な形態を
目指してｰ 
○岡田 典隆1, 村山 弘臣1, 大沢 拓哉1, 安田 和志2, 河井 悟2, 森鼻 栄治2, 鬼頭 真知子2, 郷 清貴2

, 森本 美仁2, 伊藤 諒一2, 鈴木 孝典2 （1.あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター
心臓血管外科, 2.あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科） 
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腋窩切開法による心房中隔欠損孔閉鎖術の早期手術成績
○藤田 智, 帯刀 英樹, 塩瀬 明 （九州大学病院 心臓血管外科）
Keywords: 小切開, 心房中隔欠損症, 術後鎮痛
 
【背景】当施設では ASD閉鎖術に対するアプローチ法として胸骨正中切開および右後側方開胸に加え、2018年よ
り腋窩切開法を導入した。また腋窩切開症例では全例ポプスカインによる肋間神経ブロックを施行しており、術
後早期の鎮静管理への好効果が期待される。【対象と方法】2018年から現在までの期間に心房中隔欠損孔閉鎖術
を施行した24例を対象とした。アプローチ法の内訳は胸骨正中切開10例、腋窩切開12例、右後側方開胸2例であ
り、胸骨正中切開症例と腋窩切開症例の早期手術成績を比較検討した。手術時年齢および体重の平均値は8.2 vs
4.3歳、26.8 vs 14.6kgで有意差を認めなかった。平均観察期間は30.5ヶ月であった。また、肋間神経ブロックの
効果判定のため、併用した鎮静剤投与量の面から検討を加えた。【結果】死亡症例および再介入例は無し。手術
時間、体外循環時間、心停止時間はそれぞれ平均207 vs 173分、65.3 vs 51.6分(p=0.02)、28.8 vs 23.5分で体
外循環時間のみ腋下切開が有意に短かった。術後挿管時間、 drain留置期間、 ICU滞在期間、術後入院日数はそ
れぞれ平均6.5 vs 3.9時間、1.9 vs 1.3日(p=0.01)、1.5 vs 1.75日、13.3 vs 15.7日で drain留置期間のみ有意
差を認めた。術後併発症として正中切開群では気胸を1例認めた。腋下切開群では心房粗動1例と心房外の小血腫
形成(いずれも心膜切開部下端付近)を2例に認めた。術後24時間までの平均心拍数は両群間で有意差はなく同程度
の鎮静レベルが得られていると判断した。プレセデックスおよびミダゾラムの投与量は両群間で有意差を認め
ず、肋間神経ブロック併用の効果は鎮静剤投与量の面からは明らかではなかった。【結語】当院で施行した腋窩
切開法による心房中隔欠損孔閉鎖術の早期手術成績は満足できるものであった。肋間神経ブロックによる鎮痛効
果については術後の鎮痛/鎮静管理に好影響を与える可能性があると考えるが更なる仔細な検討が必要である。
 
 

Hypo LVを持つ成人 ASD患者に対する外科的介入について
○秋山 章, 木村 成卓 （慶應義塾大学医学部 外科学（心臓血管））
Keywords: 心房中隔欠損症, hypo LV, 閉鎖術
 
【目的】成人期 ASDに対する閉鎖術において、術前に非常に小さな左室を持つ症例における閉鎖術施行後の変化
を検討した。【方法】当院において2017年1月から2019年12月までの間に外科的に ASD閉鎖術を施行した症例のう
ち、特に小さな LV（ LV mass index(g/m2)＜70）を持ち、術後に心不全の発症が懸念された6例を抽出し後方視
的に検討した。【結果】患者背景は、年齢(歳)は46.3±25.2、 Qp/Qsは2.6±0.6。症状は NYHA2が3例、 NYHA1が
3例、 Afは2例で合併していた。経胸壁心エコー（ TTE）における術前の LV mass index(g/m2)は48.4±10.7、
LVEF(%, Teicholz)は67.6±4.4、中隔における E/e´は6.70±0.78、全例が二次孔欠損であった。合併手術を要した
症例は2例で、共に三尖弁形成術＋左心耳切除であった。アプローチは、正中切開 3例、 MICS 3例であった。人
工心肺時間（分）は111.3±43.3、大動脈遮断時間(分)は51.7±18.2であった。術後 TTEにて、 E/e´ 8.4±1.5（
p＜0.05）の上昇を認めた。 LV body mass index(g/m2) 59.9±12.9 (p＜0.05)は増加を認め、 LVEF(%,
Teicholz) 66.6±4.1の低下は認めなかった。 ICU滞在日数、術後入院日数はそれぞれ1日及び10.5日であり、術後
に合併症は認めなかった。退院時の症状は NYHA2が1例、 NYHA1が5例であった。【結論】術前の左室が小さくて
も周術期に大きな問題は生じなかった。術後に E/e´の上昇を認める事から、 ASD閉鎖に伴う左室への流入血流量
の増加に対する心筋の相対的な拡張能低下が予想されるが、同時に LV massの増加と EFの維持により、全体の駆
出量は維持されているものと考えられた。今後はより長期的な左室の変化を観察していきたい。
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心房中隔欠損閉鎖術後遠隔期に下大静脈左房流入による心不全を
発症し、心房内血流転換術を施行した1例

○阪口 修平, 谷口 智明, 中村 都英 （宮崎大学 医学部 心臓血管外科）
Keywords: 下大静脈左房流入, チアノーゼ, 心房中隔欠損
 
【背景】下大静脈左房流入は極めて稀な奇形である。 ASD合併例では左房流入血が欠損孔を通り右房に流れるた
めチアノーゼを示さない例もある。今回小児期 ASD閉鎖術後50年という遠隔期に心不全症状を認め、心房内血流
転換術を施行した症例を経験した。【症例】60歳、男性。10歳時他県で ASD閉鎖術を受け1年間フォローされたが
その後受診なし。40歳から多血症のため抗凝固療法開始、52歳時に脳梗塞を発症したが ADLは自立していた。
55歳から労作時呼吸困難と下腿浮腫を自覚、59歳から両下腿鬱滞性皮膚炎に対して加療開始された。近医で著明
な低酸素血症を指摘され前医受診、下大静脈還流異常と診断され在宅酸素開始、手術目的に当科紹介と
なった。理学所見は身長169cm、体重76kg、 BP:98/54mmHg, SpO2:79%、検査所見は Hb:16.3 g/dL, BNP:
215pg/mL, 肝腎機能正常、心電図: HR 80bpm, Af, CXp: CTR 50%, 鬱血所見なし、心エコー： LVEF 63%,
LVDd/s: 59/52mm, IVC 6/10mm, AR(-), PR(2), MR(1), TR(1), TR-PG:13mmHg、心臓カテーテル検査で IVCから左
房への血流を認め、 Qp/Qs: 0.39であった。【手術】胸骨正中切開、上行大動脈送血、右大腿静脈＋ SVC脱血で
人工心肺確立、上行遮断、順行性心筋保護液で心停止を得た。右房内は卵円窩頭側に縫合糸認め、心房中隔欠損
は認めず、 IVC開口部は認めなかった。心房中隔を切開し左房内に IVC開口部を認めバルーンで閉鎖、
PTFEパッチで IVCを右房に誘導しながら心房中隔を形成した。術後は SpO2＞95%、経過良好で術後17日目に退院
した。【考察】下大静脈左房流入は稀な疾患で発生率は不明だが報告では成人症例が多い。今回の症例は先天性
とも考えられるが、 ASD術後であり医原性の可能性も考えられた。脳梗塞について多血症の関与が否定できず、
QOLの観点からも早期診断が重要である。【結語】1. ASD閉鎖時には IVCの位置を必ず確認する。2. 原因不明の
低酸素血症をみた際は本疾患も鑑別に入れる。
 
 

左室 rehabilitationのため cAVSDに対し palliative ASD
closureを先行した一例

○大沢 拓哉1, 村山 弘臣1, 岡田 典隆1, 安田 和志2, 河井 悟2, 森鼻 栄治2, 鬼頭 真知子2, 郷 清貴2, 森本 美仁
2, 伊藤 諒一2, 鈴木 孝典2 （1.あいち小児保健医療総合センター 心臓血管外科, 2.あいち小児保健医療総合セン
ター 小児循環器科）
Keywords: cAVSD, palliative ASD closure, LV rehabilitation
 
【背景】 boarder line LVに対する LV rehabilitationとして心房中隔を部分閉鎖し、 LVに容量負荷をかけるこ
とで成長を促す治療戦略が報告される中、 AVSDに対して同様の治療戦略を行った報告は少ない。今回我々は、左
側房室弁径に懸念のある cAVSD、 DORVに対し palliative ASD closureを先行して行い、その後根治術に到達し
た一例を経験したので報告する。【症例】在胎40週、2980gで出生、 cAVSD DORV PSと診断され、4か月時に心カ
テーテル検査を施行した。 Qp/Qs=1.8、 RpI=1.3、 LVEDV 16.3ml (121.8% of N)、 RVEDV 12.9ml(93.5% of
N)であったが、エコーでは右側房室弁18.2ｍｍ(110% of N)、左側房室弁9.5ｍｍ(62.4% of N)であり左側房室弁
が小さかった。また心房間は一次孔と二次孔ともに5ｍｍずつ開存しており左右シャントであった。その状態で根
治術を施行することで MS、左心不全を来す懸念があったため LV rehabilitationを目的に palliative ASD
closureを施行する方針とした。11ヶ月時に palliative ASD closure、 AVVPを施行、術中から LAPをモニタリン
グしながら管理を行ったが LAPは13－16 mmHg程度であった。術後経過は良好で経過し、1歳3か月時の新カテーテ
ル検査を行った。 Qp/Qs=2.1、 RpI=1.7、 LVEDV 42.3ml(224% of N)、 RVEDV 24.6ml(126% of N)と左心系優位
に成長を認め、エコーでも左側房室弁18.2ｍｍ(108% of N)、右側房室弁19.1ｍｍ(103% of N)となり左側房室弁
径も成長を認めた。1歳5カ月時に2 patch repairによる心内修復術を施行した。術後 LAP14－16mmHg程度で、心
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不全管理に時間を要したが術後1カ月で退院となった。【結語】左心系に懸念のある cAVSDに対し palliative
ASD closureを施行し LV rehabilitationを行ったうえで根治術に到達した一例を経験した。 unbalanced AVSDは
治療選択に苦慮することも多いが、心房間の左右シャントが多い左室低形成に対し、 palliative ASD closureは
一つの選択肢になりうる。
 
 

c-AVSD 2-patch repairのパッチ形状のちょっとした工夫ーより自
然な形態を目指してｰ

○岡田 典隆1, 村山 弘臣1, 大沢 拓哉1, 安田 和志2, 河井 悟2, 森鼻 栄治2, 鬼頭 真知子2, 郷 清貴2, 森本 美仁
2, 伊藤 諒一2, 鈴木 孝典2 （1.あいち小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 心臓血管外科, 2.あいち
小児保健医療総合センター 小児心臓病センター 循環器科）
Keywords: 完全型房室中隔欠損症, ２パッチ法, 工夫
 
【背景】術前に房室弁逆流が少ない c-AVSDの心内修復術は，その弁形態をそのまま維持してパッチを入れれば理
論的には新たな逆流は生じない．弁尖の geometryをなるべく変えず，弁尖の coaptation depthを維持するべく
パッチ形態を多少工夫してみたので，方法を供覧し結果を報告する．【方法】2-patch法で行い，心室パッチは
PTFE 0.4mmを心房パッチは新鮮自己心膜を用いる．弁下の VSD形態に合わせて心室パッチ just sizeで
trimmingする．弁尖側は左側前尖と左側後尖が接合する部分に切れ込みを入れて両者の coaptation zoneをその
切れ込みに horizontalに固定する．心室パッチはハート型に近い形態となる．【結果】ハート型パッチを使用し
た5例と同一術者が施行した直近連続5例（パッチの切れ込み以外は同一形態パッチ）を比較した．術前因子とし
て月齢平均11±2対10±3ヶ月，体重平均6.6±0.6対6.1±0.6kg， TOF形態の c-AVSD3例対１例， Rastelli typeは
A2例， C3例対 A3例， C2例でいずれも有意差はなかった．術前房室弁逆流は全て mild以下で，術中因子として
はパッチの深さ（=crestの深さ）8.2±2.6対8.6±1.9mm，幅（弁輪間距離）13.0±1.5対14.8±1.0mm， cleft完全閉
鎖5例対4例，右側房室弁形成 stich数0.8±0.7対1.4±1.5針でいずれも有意差はなかった．形成後の右側弁口が96±
10対80±5％ Normal（ P=0.016）と唯一有意差を認めた．術後最長8ヶ月の経過観察で，最終外来受診時の MR，
TRは両群とも全例 mild以下（両群とも mild MR1例， mild TR1例）で逆流に関して差を認めなかった．【結
語】パッチに切れ込み入れることに明らかな結果の違いはなかった．唯一右側房室弁口が大きく確保できた
が，症例数が少なく統計学的意義は乏しいが，右側房室弁のパッチ側形態が改善した術者感覚を裏付ける可能性
はある．早期の成績は比較的良好であるが同等で，遠隔成績を検討していく必要がある．
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デジタルオーラル（ II）83（ P83） 
外科治療5
指定討論者:萩野 生男（千葉県こども病院）
 

 
単心室循環初期姑息術としての3mm BT shuntの効果 
○柳 貞光1, 水野 雄太1, 池川 健1, 杉山 隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 金 基成1, 上田 秀
明1, 橘 剛2 （1.神奈川県立こども医療センター循環器内科, 2.神奈川県立こども医療センター心臓血
管外科） 
当院における機能的単心室症に対する体肺動脈短絡手術の治療成績 
○黒澤 博之1, 若松 大樹1, 佐戸川 弘之1, 桃井 伸緒2, 青柳 良倫2, 林 真理子2, 富田 陽一2 （1.福
島県立医科大学医学部 心臓血管外科学講座, 2.福島県立医科大学医学部 小児科学講座） 
Glenn手術で Additional Pulmonary Blood Flowは有益である 
○杉野 充伸1, 森田 理沙1, 浦山 耕太郎1, 田原 昌博1, 山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児
科, 2.あかね会土谷総合病院 心臓血管外科） 
末梢肺動脈狭窄に対するコンテグラ用いた Rastelli手術の経験 
○水本 雅弘, 正木 直樹, 安達 理, 崔 禎浩 （宮城県立こども病院 心臓血管外科） 
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単心室循環初期姑息術としての3mm BT shuntの効果
○柳 貞光1, 水野 雄太1, 池川 健1, 杉山 隆朗1, 河合 駿1, 若宮 卓也1, 小野 晋1, 金 基成1, 上田 秀明1, 橘 剛2

（1.神奈川県立こども医療センター循環器内科, 2.神奈川県立こども医療センター心臓血管外科）
Keywords: BT shunt, 単心室, フォンタン
 
【背景】単心室循環の初期姑息術では低い肺血管抵抗の維持、前負荷の軽減、房室弁閉鎖不全の予防は重要であ
る。当院では正中切開による3mm BT shuntと PDAの調整を加えた治療戦略により前負荷の軽減に努めてきた。一
方で少ない肺血流は十分な肺の成長を促せない危険性がある。【目的】単心室循環初期姑息術としての3mm
shuntの中期効果を明らかにする。【対象と方法】2003年から2018年に出生した単心室循環症例のうち、 HLHSお
よび新生児重症 Ebstein奇形を除いた241例について、3mm BT shunt症例(BT群)44例とそれ以外(O群)197例に分
け、1グレン、フォンタン到達月齢 2フォンタン到達率 3カテーテル検査結果（グレン前、フォンタン前、フォン
タン後１年）4房室弁への手術介入率について比較した。【結果】1グレン到達月齢は BT群2.6±0.4(mean± SE)、
O群6. 9±0.6と BT群で有意に早く(p＜0.05)、フォンタン到達月齢は BT群19.8±0.9、 O群22.1±1.0と両群で差を
認めなかった。2フォンタン非到達率は BT群2年15.1±5.6％、3年2.5±2.5％、 O群2年21.7±2.9％、3年8.9±2.1％
と BT群で低い傾向にあったが有意差はなかった。3カテーテル検査ではグレン手術前 SaO2(%)は BT群73.3±2.3：
O群76.1±0.9、 PA Index BT群212.4±17.4： O群275.1±10.2と BT群で有意に SaO2が低く PAIは小さかった(p＜
0.05)。フォンタン手術前も PA Indexは BT群212.4±12.4： O群233.0±6.4と有意に BT群で低かった(P＜
0.05)が、フォンタン後1年では PA Indexに有意差を認めなかった。4房室弁への手術介入率は BT群1例(2.3%)、
O群27例(13.7%)(p＜0.05)と BT群で有意に少なかった。【まとめ】3mm BT shuntは良好なフォンタン到達率をも
たらすと同時に房室弁逆流への治療介入を有意に軽減する。前負荷軽減に伴う肺血流の低下のためグレン手術介
入時期はその他の症例に比べ早期となり肺動脈はやや低形成だが、肺動脈はフォンタン後1年には同等に成長す
る。
 
 

当院における機能的単心室症に対する体肺動脈短絡手術の治療成
績

○黒澤 博之1, 若松 大樹1, 佐戸川 弘之1, 桃井 伸緒2, 青柳 良倫2, 林 真理子2, 富田 陽一2 （1.福島県立医科大
学医学部 心臓血管外科学講座, 2.福島県立医科大学医学部 小児科学講座）
Keywords: 機能的単心室, シャント手術, 治療成績
 
【はじめに】体肺動脈短絡手術では左右肺動脈の均等な成長が重要と考え、より中枢側での吻合を行うことを目
的に2010年以降胸骨正中切開アプローチを基本とし、分岐部狭窄はある程度許容し、必要時 PTAや Glennまたは
Fontan型手術時に PA形成を追加することとしている。【対象と方法】対象は、2003年から2019年に、当院で
シャント手術を施行した28例の機能的単心室(FSV)症例で、シャント手術後成績、肺動脈成長、心室機能や房室弁
逆流への影響について検討した。【結果】疾患の内訳は、 PAIVS 10, TA 1, Asplenia 6, Polysplenia 3,
cTGA3, Ebstein 2、その他3、 P弁は狭窄6、閉鎖22、房室弁は M15、 T3、 C８、 M+T2であり、術前 AVVRは
none 12, trivial 10, mild 5, moderate 1。シャント手術時日齢は中央値25日、体重3.2kg、アプローチは側開
胸9、正中19、 graft径は3mm 2, 3.5mm 7, 4mm 19、 size/BW 1.2、中枢側は AAO 3、 BCA 15、 SCA 10、末梢側
は mPA 6、 branch PA 22、 CPBを10例に使用、 PA形成を2例、 ASD拡大を3例、 P弁切開を1例に併施。術後
High flowを6例、 graft閉塞を1例、再シャントを3例、早期死亡を4例に認めた。24例が月齢13ヶ月で BDGに到達
(BDG到達率86％)、 BDG前に PSに対する PTAを5例に施行、 PA形成を5例、房室弁形成を2例に併施。20例が2.6歳
で Fontan型手術に到達、4例が待機(Fontan到達率74％)、遠隔死亡を1例認めた。 EDVは BDG前、 Fontan前、後
で214、149、103%ofN(p=0.09)、 EFは shunt前、 BDG前、 Fontan前、後で68、65、63、61%(p=0.58)、 AVVR
gradeは0.75、1.2、0.75、0.7(p=0.33)と shunt術に伴う容量負荷を認めるも BDG後は改善、心機能、弁機能とも
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温存され、 PAIは182、302、259、265(p＜0.01)、左右 PA径比は0.86、0.78、0.75、0.81(p=0.67)と左右均等で
十分な成長が得られていた。【結語】当院における機能的単心室症に対する治療成績は良好であり、シャント手
術を含めた治療戦略は概ね妥当であると考えられた。
 
 

Glenn手術で Additional Pulmonary Blood Flowは有益である
○杉野 充伸1, 森田 理沙1, 浦山 耕太郎1, 田原 昌博1, 山田 和紀2 （1.あかね会土谷総合病院 小児科, 2.あかね
会土谷総合病院 心臓血管外科）
Keywords: Glenn, additional pulmonary blood flow, PA-index
 
【背景】 Glenn手術(以下 BDG)は単心室循環における中間ステージの姑息術となる。 nativeな順行性肺血流が存
在する症例に対して、当院では肺血管の成長を期待し BDGで Additional Pulmonary Blood Flow(以下 APBF)を積
極的に残す治療戦略をとっている。【方法】2000年から2019年までに BDGを施行した32例について診療録をもと
に後方視的に検討した。 APBFあり24例(以下 A群)、 APBFなし8例(以下 B群)であった。【結果】 BDG後の PA圧
(10±2.5VS8.3±2.4)、 Qp(3.1±0.8VS2.9±2.2)、 SaO2(88.3±4.1VS81.6±6.5)はそれぞれ A群で高く(p＜0.05)、ま
た TCPC後の PA-index(260±105VS171±44.7)も A群で有意に高かった(p＜0.05)。 BDG後の ICU滞在日数(6.3±
6.7VS7.4±3.8)は A群で有意に低かった(p＜0.05)。周術期(BDG)の循環不全、不整脈、胸水、死亡率は両群で有意
差を認めなかった。 BDG後の体肺動脈側副血管は A群 B群それぞれ74%VS86%で、体静脈側副血管は
32%VS14%だったが、二群間で有意差を認めなかった。肺動静脈瘻は両群とも認めなかった。 BDG後の心機能や房
室弁逆流も両群で有意差を認めなった。【結論】 TCPC後の PA-indexは A群で有意に高く、これは APBFによる拍
動血流が肺血管の成長をさらに促すことを示す。 APBFによる拍動血流は肺動脈内に存在する血管内皮由来の
NOやエンドセリン1を放出させ、ずり応力を軽減する。また APBFを残すことで将来的な肺動静脈瘻の形成を抑制
する報告がある。さらに SaO2の上昇は幼児期の神経学的な発達にとって好ましい。適切な APBFは心室への容量
負荷による心機能および房室弁逆流の悪化にはつながらない。 BDGで積極的に APBFを残すべきである。
 
 

末梢肺動脈狭窄に対するコンテグラ用いた Rastelli手術の経験
○水本 雅弘, 正木 直樹, 安達 理, 崔 禎浩 （宮城県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: Rastelli, コンテグラ, PA形成
 
【背景】コンテグラは，小口径サイズがあり，素材が柔らかく操作性が容易で止血に有用とされる．また，末梢
側吻合において同時にパッチ形成することも可能であり，末梢肺動脈狭窄例に対する graft選択の一つとなる可
能性がある．末梢肺動脈狭窄に対してコンテグラを用いた Rastelli手術3例を経験し，その早期成績について検
討した．症例1：2歳4ヶ月女児． DORV／ PA, 左→右 mBTS術後. 21 trisomy, 超低出生体重児, 慢性肺障害, 気
管切開術後を合併． BW10.4kg， PAI307だが右 PA分岐部狭窄4mmあり．コンテグラ16mmにて右 PA形成を伴う
Rastelli手術を施行．術後1年に BAP追加．術後2年，右 PA7.6mmと経過は良好である．症例2：3歳6ヶ月女児．
PA／ VSD, 右→左 mBTS, palliative Rastelli(bulging sinus ePTFE graft 8mm 使用)の術後. BW11.5kg,
PAI147，左 PA狭窄3.8mmあり. コンテグラ12mmにて左 PA形成を伴う re-palliative Rastelli手術を施行. 術後
6ヶ月，左 PAに BAP施行し, 左 PA5.2mm， PAI237と経過は良好である｡症例3：2歳2ヶ月男児. PA／ VSD,
MAPCAs, 左→右 UF + mBTSの術後. BW9.4kg, 左 PA－左 mBTS吻合部に高度狭窄2mmあり, BAPで拡張得られず. コ
ンテグラ12mmにて左 PA形成を伴う palliative Rastelli手術を施行. 術後造影 CTで左 PA開存と拡張を確認
し，経過観察中である．【まとめ】3例全て成長遅延があり，左右 mBTSの術後で末梢肺動脈狭窄を合併してい
た．術中出血はほぼ認めず，術後血栓トラブルなく PA開存,退院となった．術後 PA成長は得られているが，遠隔
期の瘤化，塞栓等の合併症を含め慎重な経過観察が必要である．【結語】末梢肺動脈狭窄を有する Rastelli手術
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においてコンテグラは graft選択の一つとなりうると考える．
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デジタルオーラル（ II）84（ P84） 
外科治療6
指定討論者:松久 弘典（兵庫県立こども病院 心臓血管外科）
 

 
総動脈幹症に対する外科手術 
○小森 悠矢, 高橋 幸宏, 桑原 優大, 加部東 直広, 和田 直樹 （榊原記念病院） 
総動脈幹症に対する外科的治療成績 
○三輪 晃士1, 盤井 成光1, 石丸 和彦1, 山内 早苗1, 康 利章1, 石井 陽一郎2, 青木 寿明2, 高橋 邦
彦2, 萱谷 太2, 川田 博昭1 （1.大阪母子医療センター 心臓血管外科, 2.大阪母子医療センター 小児
循環器科） 
総動脈幹症に対する手術方針と危険因子の検討 
○櫻井 一1, 野中 利通1, 櫻井 寛久1, 小坂井 基史1, 村上 優1, 鎌田 真弓1, 大橋 直樹2, 西川 浩2,
吉田 修一朗2, 吉井 公浩2, 佐藤 純2 （1.中京病院 心臓血管外科, 2.中京病院 小児循環器科） 
総動脈管症の外科治療成績 
○岩田 祐輔1, 渕上 泰1, 川口 祐太朗1, 桑原 尚志2, 桑原 直樹2, 後藤 浩子2, 山本 哲也2, 寺澤 厚
志2, 田中 秀門2 （1.岐阜県総合医療センター 小児心臓外科, 2.岐阜県総合医療センター 小児循環器
内科） 
Hybrid術後の Norwood手術において、動脈管組織を利用して大動脈再建を
行った左心低形成症候群の一例 
○渕上 裕司, 永瀬 晴啓, 細田 隆介, 保土田 健太郎, 枡岡 歩, 鈴木 孝明 （埼玉医科大学国際医療
センター 小児心臓外科） 
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総動脈幹症に対する外科手術
○小森 悠矢, 高橋 幸宏, 桑原 優大, 加部東 直広, 和田 直樹 （榊原記念病院）
Keywords: 総動脈幹症, 外科, 二期的手術
 
【背景】総動脈幹症は新生児期に手術を要することが多いが,人工心肺使用下の手術は侵襲も高く,近年は肺動脈
絞扼術を先行させることも多い.当施設でも近年は一期的根治術(Rastelli手術:R群)から肺動脈絞扼術
(PAB:P群)を先行する二期的根治術へと手術方針を変更している.今回この術式変換に伴う成績の変化を検討し
た.【対象と方法】2003/3~2019/12に当院で Rastelli手術(R手術)を行った27例(R群10例、 P群17例)を対象とし
後方視的に検討した.【結果】 R手術時の日齢/体重はそれぞれ R群17d(8-133)/3.4kg(2.1-5.5),P群132d(33-
429)/ 5.6kg(2.6-8.6).P群の R手術時までの期間は3M(1-15)だった.全体の生存率(10年)は88.9%.R群では早期死
亡1例(TrV逆流),遠隔期死亡1例(敗血症),P群では早期死亡なし,R手術後遠隔期に2例(誤嚥1,心不全1)を失ってい
た.R手術後遠隔期の再手術は R群9例3種（導管交換9,bentall1,右室瘤1）,P群8例2種(導管交換8,AVR2)であり再
手術回避率(5年)は R群33.3%,P群で41.6%(P=0.08)だった.R手術後にカテ治療を要した症例は R群4(遠位部2,吻合
部2),P群5(遠位部1,吻合部4) であり,回避率(5年)は R群44.4%,P群62.8%〈 P=0.75〉だった.Truncal valveに治
療介入したものは4例(R群1例,P群3例)だったが,全例が初回術前より逆流があり PAB前後で増悪はなかった,R手術
時の導管サイズは R群で11.8mm(8-14),P群で12.7mm(10-16)〈 P=0.05〉であり,P群の方が大きかった.導管交換を
行ったのは死亡例を除いて R群9例(9/9),P群8例(8/15).両群の交換時の月齢は R群19M(4-91),P群43M(7-70)であ
り,サイズは R群で16.4mm(12-20),P群で17.0mm(14-20)〈 P=0.6〉だった.【考察】 P群では導管遠位部狭窄の発
生およびカテーテル治療介入では R群と大きな変わりがなく,弁逆流症例でも心不全増悪因子とはならな
かった.R手術時にサイズの大きい導管が挿入出来ることから導管交換の回数を軽減できる事が予想され,予後を改
善する可能性があると考えられた.
 
 

総動脈幹症に対する外科的治療成績
○三輪 晃士1, 盤井 成光1, 石丸 和彦1, 山内 早苗1, 康 利章1, 石井 陽一郎2, 青木 寿明2, 高橋 邦彦2, 萱谷 太
2, 川田 博昭1 （1.大阪母子医療センター 心臓血管外科, 2.大阪母子医療センター 小児循環器科）
Keywords: 総動脈幹症, 両側肺動脈絞扼術, 右室流出路再建
 
【背景】総動脈幹症(PTA)に対して, 当院では2004年から新生児早期の一期的修復から両側肺動脈絞扼術(PAB)を
先行する二期的修復術へと手術方針を変更した.【目的】当院での PTAに対する治療成績を検討した.【方
法】1992年以降に当院で治療した症例は12例. 病型分類は Collett-Edwards分類で1型3例,2型7例,3型2例.染色体
異常合併例は1例(22q11.2欠損症候群). Moderate以上の総動脈幹弁逆流(TVR)を1例,大動脈弓離断症を2例に認め
た. 総動脈幹弁形態は2弁2例, 3弁6例,4弁1例, 他3例は不明.一期的修復を目指した6例(P群)と二期的修復を目指
した6例(S群)を後方視的に検討した.【結果】 P群のうち4例は心内修復を達成したが, 2例は待機中に死亡(不整
脈で日齢12に死亡した例と, 心不全で日齢6に死亡した例).S群は全例,心内修復を達成した.心内修復術後平均観
察期間は中央値で P群17年(2年~20年8ヵ月), S群で1.8年(11日~6年).心内修復術時の平均年齢は P群3.2ヵ月,
S群6.3ヵ月,平均体重は P群3.3kg, S群5.9kg.右室流出路再建方法は VPRが P群2例(φ12mm), S群1例(φ13mm),
Valved conduitが P群0例,S群4例(ePTEF三弁付き14mm 3例, 18mm 1例), Barbero-Marcial法が P群1例, S群0例,
Lecompte &TAPが P群1例,S群1例.周術期死亡は P群0例,S群2例(縦隔洞炎).遠隔期死亡は両群とも0例.再手術は
P群3例, S群0例.全て右室流出路狭窄または肺動脈狭窄に対する再手術で、 TVRに対する介入はなかった.再手術
までの期間は7.6年(1.3年~14.1年). 2例は肺動脈弁置換, 1例は術後1.3年に右肺動脈狭窄に対する肺動脈形成.カ
テーテル治療は P群で3例(右肺動脈バルーン拡大), S群2例(BPAB部狭窄バルーン拡大).カテーテル治療までの期
間は P群12ヵ月(6ヵ月~4.7年), S群は2週間と3週間.【結語】二期的修復を導入してからは待機中死亡例を認め
ず.二期的修復により,心内修復時期を遅らせることで,より大口径の心外導管を用いることができた.
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総動脈幹症に対する手術方針と危険因子の検討
○櫻井 一1, 野中 利通1, 櫻井 寛久1, 小坂井 基史1, 村上 優1, 鎌田 真弓1, 大橋 直樹2, 西川 浩2, 吉田 修一朗
2, 吉井 公浩2, 佐藤 純2 （1.中京病院 心臓血管外科, 2.中京病院 小児循環器科）
Keywords: 総動脈幹症, 手術成績, 治療戦略
 
【目的】総動脈幹症(TrA)の本邦の手術死亡率は30%程度から数%程度に改善してきたもののいまだ満足いくもので
はない．当院ではおおむね体重2.5 kg未満の低体重，術前 high flowなど shock合併，心疾患以外の合併疾患を
伴う例に対しては原則的に両側肺動脈絞扼術(BiPAB)を介した二期的修復術を，それ以外は一期的修復術を行って
きた．これまでの当院での手術方針の妥当性と死亡の危険因子について検討した．【方法】2002年以降に手術介
入をした連続19例を対象とした．機能的単心室例は除外し， CoA/IAA合併の5例は対象とした．一期的修復例は
13例(I群)， BiPABを介したのは6例(II群)で両群の在胎週数，出生時体重に有意差はなく， I群の BiPAB時は生
後4.0±2.5日，体重2.5±0.4 kg， I, II群の心内修復術時は生後44.3±16.1, 20.8±17.4日，体重3.4±0.4, 3.1±0.5
kgで日齢のみ有意差があった．全例 Rastelli手術を行い，導管サイズや，手術，体外循環，大動脈遮断時間に有
意差はなかった．【結果】 I群に入院死亡が3例， II群に手術死亡，退院後死亡が各1例あったが，両群の死亡率
に有意差はなかった．死因は肺出血，消化管穿孔，冠動脈狭窄， truncal valve (TrV)閉鎖不全による心不全な
どだった．術前 TrVの流速，逆流の程度にも有意差はなかった．全体で冠動脈入口部狭窄合併7例， TrVの4尖弁
を7例に認めたが，合併頻度に両群で有意差はなかった．しかし，死亡例では生存例に比し CoA/IAA合併頻度が
3/5, 2/14，冠動脈狭窄が3/5, 4/14，4尖弁3/5, 4/14と多い傾向にありかつそれらを重複して合併する例が多
かった．【結語】各手術方針で術後死亡率に有意差はなく，適切に症例の選択がなされた結果と思われ現在の方
針は妥当なものと考えられた． CoA/IAA合併例は二期的に行った方が良い可能性があり，冠動脈入口部狭窄も高
頻度に伴いうるため術前に十分疑って精査し積極的に介入することでさらに成績改善の可能性があると思われ
た．
 
 

総動脈管症の外科治療成績
○岩田 祐輔1, 渕上 泰1, 川口 祐太朗1, 桑原 尚志2, 桑原 直樹2, 後藤 浩子2, 山本 哲也2, 寺澤 厚志2, 田中 秀
門2 （1.岐阜県総合医療センター 小児心臓外科, 2.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科）
Keywords: 総動脈管症, 外科治療, 遠隔成績
 
【目的】当院における総動脈管症の外科治療成績を検討する．【対象と方法】1997- 2019までに当院で初回から
治療介入した6例を対象とした．合併症は，鰓弓症候群 1, shock+脳出血 1, shock+IAA(B)+気管支軟化症 1, 低
出生体重+甲状腺機能低下症 1であった．初期２例に一期的修復術(PR)をその後の４例に Bil.PABによる段階的修
復術(SR)を行なった．【結果】1) I型，2.7kg, 22dに B-M法施行．残存 PS,PHに対して Re-RVOTRするも LOSのた
め死亡．2) II型，2.8kg, 鰓弓症候群．14dに REV法施行．残存 PS,PHに対して Re-RVOTRするも LOSのため死
亡．3) I型，2.5kg, ２ dに shockで搬送され Bil.PAB施行．脳出血を合併，5moに Rastelli(R)施行するも，5
yに遠隔死亡．4) I型，2.7kg, IAA(B)．15dに ductal shockで搬送， Bil.PAB施行．1moに mB-P術施行．8moに
R施行．通院中．5) I型，2.9kg, 10dに通常の PAB施行．14moに R施行し通院中．6) I型，1.6kg, 13dに
Bil.PAB施行． PTAし待機, PAの発育悪く16moに姑息的 R施行． DCM発症し３ yに遠隔死亡．【まとめ】初期に
PRした2例はともに PSの残存と周術期の PHのコントロールに難渋して失っていた．術式の工夫と現在の周術期管
理であれば乗り切れた可能性があると考えられ，症例２)のような心外奇形例は SRが良かったかも知れない．術
前 shock状態を含む後期4例の SRはすべて Rに到達していた． SRとした理由としてはショック2例，低体重１例
で，１例は方針変更のためであった．合併複雑心奇形症例，体外循環不適例，心外奇形合併例に対する段階的修
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復には異論がないと考えられるが，体重増加不良の場合もあり，姑息的 R術(RV-PA shuntを含む)に早期に移行す
るべきと考えられた． 【結語】条件がそろった場合には PRを考えているが，不安要素があれば SRも妥当と考え
られた．
 
 

Hybrid術後の Norwood手術において、動脈管組織を利用して大動
脈再建を行った左心低形成症候群の一例

○渕上 裕司, 永瀬 晴啓, 細田 隆介, 保土田 健太郎, 枡岡 歩, 鈴木 孝明 （埼玉医科大学国際医療センター 小
児心臓外科）
Keywords: 左心低形成症候群, Hybrid procedure, Norwood手術
 
【緒言】左心低形成症候群（ HLHS）に対して当院では Hybrid procedureを行っている。動脈管ステント留置に
よって、大動脈弓再建などの外科的介入が後々困難になる場合がある。特に動脈管組織は脆弱であり大動脈弓再
建時はステントと一緒に切除してしまうことが多い。今回ステント挿入後に残存した動脈管組織の一部を
Norwood手術における大動脈弓再建に利用することのできた症例を経験したので報告する。【症例】出生後、心雑
音・チアノーゼにて当院へ搬送され HLHSと診断された男児。日齢6で待機的 BASを施行、翌日に Hybrid
procedureを行った。術後、難治性乳び胸水発症し、長期入院管理が必要となった。当初は Norwood・ Glenn手術
を行う予定であったが、月齢10のカテーテル検査で PH認めたため、月齢11で Norwood・ RV-PA conduitの方針と
なった。手術は人工心肺・超低体温・選択的脳灌流で行った。左右肺動脈の絞扼を解除。ステントが留置された
動脈管を主肺動脈側で切断し、動脈管の頭側を切り進めると動脈管組織を再建に利用できると判断。動脈管内膜
から留置されたステントを除去。大動脈弓から上行大動脈まで切開した後に、残存した動脈管組織をパッチとし
て利用して新大動脈弓を再建。その後、心房間交通の拡大、 RV-PA conduitを置いた。人工心肺離脱困難で
ECMO導入し手術終了した。術後4日目に ECMO離脱、術後17日目に抜管。術後造影 CT検査では大動脈弓再建部に明
らかな狭窄見られず、現在 Glenn手術待機中である。【考察】通常、動脈管組織は脆く大動脈弓再建には不向き
である。今回、術中にステントに裏打ちされた丈夫な動脈管組織が見られ、再建に使用できると判断した。術後
CT検査でも血管内の狭窄・動脈管吻合部の異常所見などは見られなかった。小児における大動脈弓再建において
自己組織の温存・再利用は重要であり、本症例のように Hybrid術後の動脈管組織が大動脈弓再建に利用できる可
能性があると考えられる。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）85（ P85） 
外科治療7
指定討論者:落合 由恵（九州病院 心臓血管外科）
 

 
サイズミスマッチのある大血管位置異常を伴う症例に対する大血管転換手術の
工夫 
○五十嵐 仁, 橘 剛, 浅井 英嗣, 竹吉 大輔 （神奈川県立こども医療センター 心臓血管外科） 
TGA動脈スイッチ(LeCompte)術後の大動脈弁上狭窄に対する肺動脈分岐部形
成・ modified simple sliding aortoplasty 
○篠原 玄1, 宇野 吉雅1, 森田 紀代造1, 國原 孝1, 山岸 正明2 （1.東京慈恵会医科大学 心臓外科,
2.京都府立医科大学 小児心臓外科） 
TGA/VSD/PSに対する aortic translocation (Ross-switch-Konno)術後に
autograft吻合部の左室仮性瘤を形成し，修復を要した一例 
○小坂井 基史1, 櫻井 一1, 野中 利通1, 櫻井 寛久1, 村上 優1, 鎌田 真弓1, 大橋 直樹2, 西川 浩2,
吉田 修一朗2, 吉井 公浩2, 佐藤 純2 （1.中京病院，中京こどもハートセンター，心臓血管外科,
2.中京病院，中京こどもハートセンター，小児循環器科） 
潜在性の体肺側副血管により arterial switch術中に左房圧上昇に伴う進行性
の僧帽弁逆流をきたし, 左心補助下で緊急カテーテル検査を行った dTGA(I)の
1症例 
○中村 真1, 渕上 泰1, 西岡 雅彦1, 西畑 昌大2, 島袋 篤哉2, 佐藤 誠一2, 中矢代 真美2 （1.沖縄県
立南部医療センター・こども医療センター 小児心臓血管外科, 2.沖縄県立南部医療センター・こども
医療センター 小児循環器科） 
術前に3Dモデルを作成し術式変更になった両大血管右室起始の治療経験 
○中西 啓介, 川崎 志保理, 天野 篤 （順天堂大学 医学部 心臓血管外科） 
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サイズミスマッチのある大血管位置異常を伴う症例に対する大血
管転換手術の工夫

○五十嵐 仁, 橘 剛, 浅井 英嗣, 竹吉 大輔 （神奈川県立こども医療センター 心臓血管外科）
Keywords: 大血管転換手術, サイズミスマッチ, 血流解析
 
【背景および目的】大血管位置異常を伴う先天性心疾患において、大動脈と肺動脈のサイズミスマッチを伴うこ
とは少なくない。それにより、大血管転換手術後の吻合部における大動脈弁上狭窄や、 Valsalva洞形態の変化に
伴う大動脈弁逆流が生じることが示唆されている。今回、大血管転換手術後の新大動脈における Valsalva洞形態
を維持したまま、滑らかな大動脈形態を得るために工夫した再建術式を報告する。【新大動脈再建術式】サイズ
の大きな旧肺動脈前面を ST junctionよりも末梢側で腹側が舌状になるようにトリミングを行う。それぞれの冠
動脈の facing sinusに J字に切り込んで Trap door変法として、 kinkingが生じないように冠動脈移植をす
る。サイズの小さな上行大動脈腹側に切れ込みを入れて、舌状部分をはめ込むような形で吻合をして、新大動脈
を再建する。【症例1】生後4カ月の女児。両大血管右室起始(TGA type, Subpulmonary VSD)、両側末梢肺動脈狭
窄、冠動脈形態 Shahar 1型の診断。大動脈径/肺動脈径比:0.7。心内血流路作成および大血管転換手術
(Lecompte法)を行った。【症例2】生後7日の女児。両大血管右室起始(TGA type, Subpulmonary VSD)、大動脈縮
窄、冠動脈形態 Shahar 1型の診断。大動脈径/肺動脈径比:0.46。心内血流路作成および大血管転換手術
(Lecompte法)、大動脈弓修復を行った。【症例3】生後5日の男児。両大血管右室起始(TGA type, Subpulmonary
VSD)、大動脈弓離断(type A)、冠動脈形態 Shaher 3c型の診断。大動脈径/肺動脈径比:0.5。心内血流路作成およ
び大血管転換手術(Lecompte法)、大動脈弓修復を行った。【結果】いずれの症例においても大動脈弁上狭窄や大
動脈弁逆流として有意なものは認めなかった。【結語】送血管の位置を考慮する必要はあるものの、術後の大動
脈弁上狭窄や大動脈弁逆流を回避しうる有用な術式と考えられた。造影 CTからの血流解析データを加えて報告す
る。
 
 

TGA動脈スイッチ(LeCompte)術後の大動脈弁上狭窄に対する肺動脈
分岐部形成・ modified simple sliding aortoplasty

○篠原 玄1, 宇野 吉雅1, 森田 紀代造1, 國原 孝1, 山岸 正明2 （1.東京慈恵会医科大学 心臓外科, 2.京都府立医
科大学 小児心臓外科）
Keywords: supravalvar aortic stenosis, arterial switch operation, transposition of the great arteries
 
【緒言】 TGA動脈スイッチ術後の幼児期の大動脈弁上狭窄(SVAS)に対し自己組織のみによる修復を施行し、前方
肺動脈の形成と併せ有用な方法と考えられ動画を供覧し報告する。 
【症例】３才男児、 TGA(I, Shaher1)に対し日齢９に動脈スイッチ(LeCompte法)施行。術後1カ月時
SVAS(3.7m/s)、壊死性腸炎を発症し広汎な小腸・結腸切除、空腸瘻造設を施行、短腸症候群に対し IVH管理導
入。術後９カ月、15カ月時 SVAS(それぞれ59mmHg、66ｍｍ Hg)に対しバルーン血管拡張を施行するも再度増悪を
認め(62mmHg)、今回再手術となる。 
【手術】腕頭動脈、大動脈弓部送血にて人工心肺確立し、弓部、両側肺動脈を可及的に剥離後、肺動脈分岐部天
井に頭尾方向の切開を置き、上行大動脈を前方の肺動脈より可及的に尾側へ剥離後、大動脈遮断、心停止とす
る。 
上行大動脈を SVAS上部で切断後、中枢側に LCA-RCA間の LCA側へ ST junctionを切開し、 NC sinus(左後方)、
NCC-RCC交連などの肥厚組織を slicing、一部肥厚壁を切除。新 ST junctionの弓部側対向部となる遠位側大動脈
小弯側後方を頭側へ切開延長し、5-0プロリン連続縫合にて sliding aortoplasty施行。 
肺動脈分岐部天井の切開を前方および後方へ主肺動脈 ST junction付近まで延長し、 PA treeの左右方向への延
長を得るように切開口を後方切開端より横幅の大きな滴状のエタノール脱水処理自己心膜により補填形成。術後
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腕頭動脈の thrill消失、 SVASは2m/s以下に改善し手術終了。
 
 

TGA/VSD/PSに対する aortic translocation (Ross-switch-
Konno)術後に autograft吻合部の左室仮性瘤を形成し，修復を要
した一例

○小坂井 基史1, 櫻井 一1, 野中 利通1, 櫻井 寛久1, 村上 優1, 鎌田 真弓1, 大橋 直樹2, 西川 浩2, 吉田 修一朗
2, 吉井 公浩2, 佐藤 純2 （1.中京病院，中京こどもハートセンター，心臓血管外科, 2.中京病院，中京こども
ハートセンター，小児循環器科）
Keywords: 左室仮性瘤, TGA/VSD/LVOTS, aortic translocation
 
【背景】左室仮性瘤の報告は心筋梗塞後や僧帽弁／大動脈弁置換術後の成人症例がほとんどであり，小児の報告
は稀である．【経過】症例は７歳男児． TGA/VSD/PSに対して，２歳時に大動脈基部を右室流出路から en blocに
摘出し， autograftとして左室流出路に移植する aortic translocation (Ross-switch-Konno)を施行した．右室
流出路再建には ePTFE valved conduitを使用した．術後４ヶ月のカテーテル検査で，左室流出路後壁に10 mm大
の仮性瘤が判明した．心エコーでは拡大傾向は見られず，また欠損孔も小さかったので，外来での経過観察を継
続した．6歳時のカテーテル検査で PSの進行と左室仮性瘤の拡大を認め，再手術の方針とした．術前の造影 CTの
計測では，瘤径は24 x 16 mmであった．７歳で右室流出路導管再置換術＋左室仮性瘤修復術を行った．右室流出
路導管中枢側を切開，さらに VSDパッチを切開して左室流出路を観察した．後壁の， autograftの吻合部と思わ
れる位置に仮性瘤に繋がる小さな欠損孔を認めた．欠損孔の辺縁は脆弱で，1針直接縫合したのち，周囲の比較的
丈夫な組織に運針して 0.4 mm ePTFE patchを縫着して補強した．術後経過は良好で，半年のフォローでは再発を
認めていない．【結論】外傷性を除く小児の左室仮性瘤は，文献的には Ross/Ross-Konno手術後の合併症として
散見される．要因としては，(１)大動脈弁-僧帽弁間線維組織の脆弱性，(２)pulmonary autograft中枢側に付着
する右室心筋の脆弱性，が指摘されている．本術式の場合， Ross手術における pulmonary autograftと同様
に，摘出する大動脈基部には右室心筋が付着するため，本症例における左室仮性瘤の成因として上記の
(１)(２)は両方とも当てはまることになる．本術式を含めた TGA/VSD/LVOTSの手術（ Nikaidoh, Half-turned
truncal switchなど）では， autograft中枢側の吻合に注意を要するとともに，術後も仮性瘤合併に留意すべき
である．
 
 

潜在性の体肺側副血管により arterial switch術中に左房圧上昇
に伴う進行性の僧帽弁逆流をきたし, 左心補助下で緊急カテーテ
ル検査を行った dTGA(I)の1症例

○中村 真1, 渕上 泰1, 西岡 雅彦1, 西畑 昌大2, 島袋 篤哉2, 佐藤 誠一2, 中矢代 真美2 （1.沖縄県立南部医療セ
ンター・こども医療センター 小児心臓血管外科, 2.沖縄県立南部医療センター・こども医療センター 小児循環
器科）
Keywords: TGA, APCAs, arterial switch
 
【症例】在胎38週3日, 3134gで出生. 出生後 Apgar score 1分値は5点, SpO2 60%であり, 同日に restrictive
PFOに対し緊急 BAS施行. 術前 SpO2は room airで90%前後であった. 日齢6に dTGA(I)(Shaher 1), PDAに対し
arterial switch施行. 術中, 左房からの還流血液が非常に多く, 人工心肺吸引を PFO経由で追加して対応した.
心停止解除後, 人工心肺離脱の際に左房圧上昇が疑われたため, 左房圧を測定した. 中心静脈圧7mmHgに対し左房
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圧22mmHgであり, 経食心エコーで急速に進行する僧帽弁逆流を認めた. 体肺側副血管の存在が疑われ緊急カ
テーテル検査を行う方針とし, 検査中の血行動態破綻が懸念されたため, 遠心ポンプでの左心補助下, 仮閉胸の
状態で実施した. 右大腿アプローチで大動脈造影を施行したところ, 下行大動脈から体肺側副血管が造影された.
2本の体肺側副血管に対しコイル塞栓を行い, 体肺側副血管からの供給血流が制御されたことを確認. その際, 遠
心ポンプを Flow downした状態で左房圧が7mmHgまで下がっていることを確認できたため, 手術室へ戻り遠心ポン
プを離脱し, 閉胸した. 術後13日目に合併症なく退院した. 【考察】 これまでの文献から, dTGAの arterial
switch術後早期に4%-15%の患者で介入を要する体肺側副血管が見られたと報告されており, 多くは術後2週間以降
にカテーテル検査およびコイル塞栓が実施されていた. 本症例は体肺側副血管の存在により arterial switch直
後に左房圧上昇をきたして急速に進行する僧帽弁逆流を認めた. 左心補助下でカテーテル検査・コイル塞栓術を
行い, 血行動態の破綻を見ることなく安全に検査を終え, 同日に閉胸することができた. 術中に上記のストラテ
ジーを経て生存した症例は極めて稀であり, 文献的な考察を交えて報告する.
 
 

術前に3Dモデルを作成し術式変更になった両大血管右室起始の治
療経験

○中西 啓介, 川崎 志保理, 天野 篤 （順天堂大学 医学部 心臓血管外科）
Keywords: 両大血管右室起始, ３Dモデル, 心内修復
 
【はじめに】 CT、 MRIなどの精度、解像度が改善し術前診断における有用性が高まっている。さらに最近で
は、３ Dプリンターを使用した３ Dモデルを術前に作成する方法も登場してきた。今回治療方針に悩んだ症例
で、術前３ Dモデルによって術式変更に至った症例を経験したので報告する。【症例】症例は両大血管右室起
始、肺動脈狭窄、肺動脈絞扼術後、グレン手術後の1歳男児。前回手術において、右室切開線より心内を観察し、
primary interventricular foramen(p-IVF)が小さくさらに腱索付着位置などの関係から foramen拡大が困難で
あった。心内修復を断念し、肺動脈絞扼術、グレン手術を施行した。今回フォンタン手術前に行ったカテーテル
検査、心臓超音波検査において p-IVFが小さくない可能性があることが考えられた。そこで造影 CTから得た
データを元に３ Dモデルを作成し術式考案をするに至った。実際に出来上がったモデルを観察すると、前回 p-
IVFと考えた foramenが実は secondary interventricular foramen (s-IVF)である可能性が示唆された。この所
見を元に術中によく観察すると、やはり前回 p-IVFと考えていた部分は s-IVFであると判断でき、パッチ閉鎖及
び右室流出路再建の方針とした。肺動脈弁輪径が小さく、 trans-annular patchになると考えたので、 one and
a half ventricular repairで心内修復を行ってきた。術後経過は良好であり第7病日に軽快退院となった。現在
術後1年でも経過は良好である。【考察】診断方法、技術の向上が得られている現代においても術中診断・判断を
余儀なくされる場面は多い。その中で３ Dモデルにおける術前イメージングは、外科医にとってこれまで得る事
が困難であった目の前での術中イメージングを手に取りながら行う事が出来る点で有用であろうと考えられ
た。【結語】３ Dモデルを用いた術前診断・手術イメージングは、実臨床における有用性の可能性が示唆され
た。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）86（ P86） 
外科治療8
指定討論者:益田 宗孝（横浜市立大学 心臓血管外科・小児循環器科）
 

 
総肺静脈還流異常症術後肺静脈ステント除去術の経験 
○宮原 義典, 樽井 俊, 石野 幸三, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水 武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 藤井
隆成, 籏 義仁, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター） 
左室低形成を合併した上心臓型総肺静脈還流異常症に対して段階的治療により
二心室修復に到達した1例 
○松岡 良平1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 松田 健作2, 藤本
智子2, 落合 由恵2, 犬塚 亮3 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科, 3.東京大学医学部附
属病院 小児科） 
新生児動脈管開存の外科的結紮術の適応と予後 
○渋谷 茜1, 金 成海1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 新居 正基1, 満下 紀恵1, 中野 玲二2, 猪
飼 秋夫3, 坂本 喜三郎3, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 新
生児科, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科） 
低出生体重児の PDA手術において動脈管が同定できず左肺動脈を結紮し，再手
術にて肺動脈修復と動脈管再結紮した1例 
○田中 明彦1, 櫻庭 幹1, 三品 泰二郎1, 水島 正人2, 塩野 展子2 （1.市立札幌病院 呼吸器外科, 2.市
立札幌病院 新生児内科） 
先天性大動脈二尖弁による重度大動脈弁閉鎖不全症に対する Leaflet
Extension Techniqueの検討 
○園部 藍子, 松原 宗明, 石井 知子, 加藤 秀之, 平松 祐司 （筑波大学 心臓血管外科） 
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総肺静脈還流異常症術後肺静脈ステント除去術の経験
○宮原 義典, 樽井 俊, 石野 幸三, 長岡 孝太, 山口 英貴, 清水 武, 大山 伸雄, 柿本 久子, 藤井 隆成, 籏 義
仁, 富田 英 （昭和大学病院 小児循環器・成人先天性心疾患センター）
Keywords: 総肺静脈還流異常症, 肺静脈狭窄, ステント
 
総肺静脈還流異常症（ TAPVC）術後の肺静脈狭窄（ PVO）は10-20%に発症し， Sutureless repair等の治療法が
試みられてきたが，依然として予後不良の合併症である．我々は， Sutureless repairによる PVO解除後の re-
PVOに対してステント留置を施行し，ステント内狭窄の進行のために，肺静脈ステント除去術を施行した症例を経
験した． TAPVC術後 PVOに対する一救命例として本症例の治療経過および今後の治療展望を報告する．【症
例】2歳，10kg，女児．生後1ヶ月時に TAPVC（ type IIa）に対して修復術施行，術後1ヶ月目に PVOを発症し，
Sutureless repairによる PVO解除術を施行した．その1ヶ月後に re-PVOをきたし，経皮的肺静脈ステント留置を
施行した．その後，約2年間にわたり定期的なステント拡張術を行い，肺動脈圧は5割程度に維持された．ステン
ト内狭窄が進行した2歳時に，外科的肺静脈ステント除去術を施行した．血管内膜に埋没したステントは，電気メ
スを用いて比較的容易に抜去可能であった．肺動脈圧は有意に低下したが，術4週間後に再々狭窄をきたし，
Size-upした肺静脈ステントの再留置術を施行，以後患児の経過は良好である．【結語】 TAPVC修復術, PVO解除
手術, 肺静脈ステント留置を経て救命した2歳女児に対して，ステント除去手術に続く Size-up ステント再留置
を経験した．本症例の治療経過は PVO根治に対する一つの回答となる可能性がある．
 
 

左室低形成を合併した上心臓型総肺静脈還流異常症に対して段階
的治療により二心室修復に到達した1例

○松岡 良平1, 宗内 淳1, 江崎 大起1, 土井 大人1, 杉谷 雄一郎1, 渡邉 まみ江1, 松田 健作2, 藤本 智子2, 落合
由恵2, 犬塚 亮3 （1.九州病院 小児科, 2.九州病院 心臓血管外科, 3.東京大学医学部附属病院 小児科）
Keywords: 左心低形成, 総肺静脈還流異常症, バルーン
 
【症例】1歳8か月男児。出生後チアノーゼ（ SpO2＝80％）のため当院へ救急搬送された。体重2935g。心エコーで
左室低形成、大動脈弁および弁下部狭窄、卵円孔開存、総肺静脈還流異常上心臓型、動脈管開存症と診断し
た。左室拡張末期径＝4.6mm（30%対正常）、左室駆出率＝72％、大動脈弁輪径＝5.6mm（89%対正常）、僧帽弁輪
径＝8.0mm（67%対正常）、垂直静脈血流速度＝1.0m/secだった。動脈管依存性体循環のためプロスタグランジン
（ PGE1）を投与した。日齢1に窒素療法、日齢2に両側肺動脈絞扼術、総肺静脈還流異常修復術、心房中隔欠損拡
大術を実施した。術後動脈管狭小化による下肢血圧低下所見があり、 PGE1を継続した。生後2か月の心臓カ
テーテル検査で左室拡張末期容積＝5.9ml（82%対正常）、左室駆出率＝51%、左室圧＝65/7mmHg、上行大動脈
圧＝75/34（51） mmHg、動脈管閉鎖試験では肺動脈圧＝100/25（53） mmHg、右上肢動脈圧＝84/53（59） mmHgで
あり二心室修復を目指す方針とした。生後3か月に両側肺動脈絞扼部に対する経皮的血管形成術を実施し
た。右・左肺動脈絞扼部（径2.0, 2.8mm）に対してそれぞれ SHIDEN® 5×20mmを用いて24気圧で拡張した。主肺動
脈圧＝81/34(53)から58/23（37） mmHgへ低下し、大腿動脈圧＝87/24(48)mmHgへ上昇した。 Qp/Qs＝0.76から
4.13へ増加し、 PGE1を中止し退院した。生後10か月の心臓カテ―テル検査で Qp/Qs＝2.8、右肺動脈
圧＝43/23（32）、左肺動脈圧＝53/26（36）、肺血管抵抗（ Rp）＝4.7 Wood Unitだった。酸素負荷試験により
Rp＝0.5に低下することを確認し、心房中隔欠損閉鎖術・動脈管結紮手術を実施した。術後心臓カテーテル検査で
左肺動脈圧＝45/16（28） mmHgと軽度肺高血圧が残存し在宅酸素投与を継続した。【考察】形態的に当初二心室
修復困難と考えたが、総肺静脈還流異常術後に左室増大が得られ、カテーテルインターベンションを併用して段
階的に二心室修復へ到達できた。
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新生児動脈管開存の外科的結紮術の適応と予後
○渋谷 茜1, 金 成海1, 石垣 瑞彦1, 佐藤 慶介1, 芳本 潤1, 新居 正基1, 満下 紀恵1, 中野 玲二2, 猪飼 秋夫3,
坂本 喜三郎3, 田中 靖彦1 （1.静岡県立こども病院 循環器科, 2.静岡県立こども病院 新生児科, 3.静岡県立こ
ども病院 心臓血管外科）
Keywords: 動脈管開存, 外科手術, 声帯麻痺
 
【背景】新生児, 特に早期産児の症候性動脈管開存(PDA)は薬剤不応性あるいは全身状態により2019年以前は外科
的結紮術が選択されていたが, その適応と予後は明らかになっていない．【目的・方法】診療録を元に後方視的
に在胎週数, 手術時日齢, 手術時体重, 併存症, 先行 COX阻害剤使用, 手術適応, 合併症について検討し
た．【対象】当院の過去9年間で生後１ヶ月未満に PDA 結紮術(クリッピングを含む)を施行された77例.【結
果】在胎週数は22週0日-41週1日(中央値:26週6日), 手術時日齢は日齢1-49(平均:16.5±9.4), 手術時体重は340-
3,404 (mean:1,211±758)gであった. 併存症は循環器疾患では心房中隔欠損が9例と最も多く, その他心室中隔欠
損, 胎児水腫, 三心房心, 双胎間輸血症候群, 先天性僧帽弁逆流を認めた. その他 Down症候群が7例あった. 先
行 COX阻害剤使用は, 無し=15, インドメタシン(IND)１クール=15, 2クール=24, 3クール=14, 4クール=3, イブ
プロフェン(IBN)のみ=3, IBN・ IND併用=3例であった. IND１クールの平均体重1304g, 2クール1005g, 3クール
894g, 4クール 726gと体重が小さいほど INDの使用回数が多かった. 薬剤投与のない15例のうち13例は他の循環
器疾患や染色体異常・多発奇形を合併していた. 手術適応は薬剤不応=44, 出血=12(脳, 肺, 腸管), 腸管穿
孔・腹部膨満=8, 腎障害=14, 正期産かつ症候化=11, その他=1例であった. 合併症に関しては左声帯麻痺=12, 肝
皮膜損傷=1, 創部感染=1例であり, 術後早期死亡例は2例あったが術後合併症に起因するものではなかった. 左声
帯麻痺は手術時体重500-1000gで20.6%, 1000-1500gで33.3%, 1500g以上で10％の割合で認めた.【考察】症候性
PDAによる全身状態の悪化だけでなく, COX阻害剤の副作用, 左声帯麻痺の合併症率が低くないなどの点から外科
治療の介入時期や適応の判断は難しい.今後カテーテル治療の導入により再検討の余地がある.
 
 

低出生体重児の PDA手術において動脈管が同定できず左肺動脈を
結紮し，再手術にて肺動脈修復と動脈管再結紮した1例

○田中 明彦1, 櫻庭 幹1, 三品 泰二郎1, 水島 正人2, 塩野 展子2 （1.市立札幌病院 呼吸器外科, 2.市立札幌病院
新生児内科）
Keywords: 新生児, 動脈管開存症, 手術療法
 
【はじめに】 PDAにおいて動脈管が大動脈弓よりも太く、重なり、非常に識別困難であった症例を報告す
る。【症例】当科は，2010年から2017年までに26例の極低出生体重児（1500ｇ以下）に対する開存動脈管の結紮
術を施行してきた．手術死亡はなく，最近3年間の症例数は，13例で，ガイドラインの手術件数施設分類では，多
い施設 A群にはいる．当症例は，出生時在胎33週と1日，双子で出生した体重1908ｇの男児，当院新生児内科に緊
急入院した．超音波検査では動脈管の流量は多く，インダシン投与にても閉鎖せず，日齢10，体重1907ｇにて手
術を施行した．左第3肋間前方開胸をすると大動脈弓は認めたが，通常の迷走神経の横に動脈管をみいだせな
かった．大動脈弓の内側尾側を剥離し，同部から左肺に流入する青い色調の血管を動脈管と判断して1号絹糸で二
重結紮した．循環動態や酸素濃度に変動はなかった．術後エコー検査にて動脈管は開存し，左肺動脈血流が認め
られなかった．左肺動脈を結紮したと判断し，3時間後に再手術を施行した．大動脈弓を精査すると大動脈よりも
著明に太い径8ｍｍの動脈管が5mm径の弓部大動脈の前方に重なっており，両者間の結合織を剥離して PDAをよう
やく同定した．左肺動脈結紮糸による遮断を解除して同肺動脈の血流再開を確認．太い動脈管を1号絹糸で二重結
紮した．結紮部位で血管がくびれて血管の両端が接するため，動脈管の再疎通を危惧して結紮部位にダクロン
テープを介在させた．再手術後経過は順調．結紮前の動脈管の径は8mmで，径5ｍｍの大動脈とは断面積で2.56倍
大きかった．その動脈管が大動脈弓の側方に覆いかぶさって大動脈弓を隠したため，動脈管自体を大動脈弓と誤
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認した．もし，初回の血管遮断にクリップを使用していたとしたら安全に除去できたかは不明である．【結
語】我々は，この症例以前にも以後にも同じような症例を経験していないが，知っておく必要のある病態と考え
報告した．
 
 

先天性大動脈二尖弁による重度大動脈弁閉鎖不全症に対する
Leaflet Extension Techniqueの検討

○園部 藍子, 松原 宗明, 石井 知子, 加藤 秀之, 平松 祐司 （筑波大学 心臓血管外科）
Keywords: 大動脈弁形成, 先天性大動脈二尖弁, 大動脈弁閉鎖不全症
 
【背景】先天性二尖弁による大動脈弁閉鎖不全症(AR)に対する外科的治療として様々な弁形成術が報告されてい
るが、未だ確固たる方法は確立されておらず弁形成の工夫が希求されている。当院にて1枚の自己心膜片の中央に
弁口を作製する独自の Leaflet Extension Techniqueで大動脈二尖弁の重度 ARに外科的介入を行った2症例の手
術成績と問題点を後方視的に検討した。【方法】特徴1：弁形成に用いる自己心膜は0.615% Glutaraldehydeで5分
処理、特徴2：1枚の自己心膜中央に新しい弁口となる Slitを作製、特徴3：切れ込みの入った左右を2枚の弁尖に
見立て自己弁尖と縫着し良好な弁尖接合を維持、特徴4：自己心膜両端を交連部に吊上げ両交連の連続性維持と強
度を確保【症例1】生下時からの大動脈二尖弁 (右冠尖・無冠尖癒合)による ARの経時的進行のため5歳時(体重
16.4kg)に上記大動脈弁形成術を行った。術前大動脈弁輪径15.7mm (116% of Normal)、左室拡張末期容積143% of
Normal。術後4年現在 AR認めずも mean PG 35mmHg程度の経時的な大動脈弁狭窄の進行があり経過観察中。【症例
2】2歳時に両方向性グレン手術を行った三尖弁閉鎖症(Ib) の患児。生下時からの大動脈二尖弁 (右冠尖・無冠尖
癒合)による ARの経時的進行のため7歳時(体重11.6kg)のフォンタン手術の際に上記大動脈弁形成術を併施し
た。術前大動脈弁輪径15.0mm (120% of Normal)、左室拡張末期容積127% of Normal。術後7カ月現在 AR認めずも
mean PG 30mmHg程度の大動脈弁狭窄を認め経過観察中。【考察】弁口面積の若干の犠牲の代替に AR完全消失を目
的とした当院独自の大動脈弁形成法は Ross・ Konno法の適用しにくい乳幼児期の狭小大動脈弁輪症例において
は、早期再手術回避の一助になり得る可能性が示唆された。一方で圧較差残存を含め遠隔期の大動脈弁・左室機
能等を更に今後検証し、患児の成長に寄り添えるより良い弁形成法の確立に繋げていきたい。
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）87（ P87） 
外科治療9
指定討論者:太田 教隆（愛媛大学大学院医学系研究科 心臓血管呼吸器外科）
 

 
胸骨裂を合併した肺動脈閉鎖症に Rastelli手術を施行した4歳男児の一例 
○近藤 佑樹1, 落合 由恵1, 松田 健作1, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋
彦1 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科） 
化膿性心外膜炎による心タンポナーデに合併した感染性仮性大動脈瘤に対し手
術を施行し救命しえた一例 
○大河 秀行1,2, 村山 弘臣2, 岡田 典隆2, 大沢 拓哉2, 安田 和志3, 河合 悟3, 森鼻 栄治3, 鬼頭 真知
子3, 郷 清貴3, 森本 美仁3 （1.名古屋第二赤十字病院 心臓血管外科, 2.あいち小児保健医療総合セ
ンター 心臓血管外科, 3.あいち小児保健医療総合センター 循環器科） 
再発性重症閉塞性肥大型心筋症に対する治療戦略 
○椛沢 政司1,2, 松尾 浩三2, 岡嶋 良知3, 川副 泰隆3, 武智 史恵3, 森島 宏子3, 丹羽 公一郎3,4

（1.千葉市立海浜病院 心臓血管外科, 2.千葉県循環器病センター 心臓血管外科, 3.千葉県循環器病
センター 小児科, 4.聖路加国際病院 循環器内科） 
当院における冠動脈起始異常症に対する手術治療の急性期・遠隔期成績 
○桑原 優大, 和田 直樹, 小森 悠矢, 加部東 直広, 高橋 幸宏 （榊原記念病院） 
当院における成人先天性心疾患に対する外科的不整脈治療の成績 
○新堀 莉沙1, 小出 昌秋1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 曹 宇晨1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2

（1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科） 
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胸骨裂を合併した肺動脈閉鎖症に Rastelli手術を施行した4歳男
児の一例

○近藤 佑樹1, 落合 由恵1, 松田 健作1, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋彦1 （1.九州
病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科）
Keywords: 先天性心疾患, 胸骨裂, 肺動脈閉鎖症
 
＜症例＞胸骨裂を合併する先天性心疾患に対して正中切開での手術の症例報告は少なく一定の見解がないのが現
状である。胸骨裂を合併した肺動脈閉鎖症に対して Rastelli手術を経験したので報告する。出生時の経胸壁心エ
コー検査でファロー四徴症、肺動脈閉鎖症、動脈管開存症と診断された。また、胸骨裂合併に伴う著明な陥没呼
吸により呼吸障害となったため挿管され、44日間挿管管理となった。胸骨裂に対する正中切開を回避するため左
側開胸での左 BTシャント術（4 mm）、動脈管結紮術を施行した。術後2日目に抜管し経過良好で外来フォローと
なった。その後4歳、11.6kgで Rastelli手術となった。胸骨裂は胸骨柄の分離、胸骨体の完全欠損（左右の肋軟
骨は癒合）であり胸骨切開に注意を要した。3弁付き GORE-TEXグラフト16 mmを選択し Rastelli手術施行し
た。胸骨はワイヤー4本（マツダステンレスワイヤー直径0.8mm）で一期的に閉創可能であった。術後1日目に抜管
でき、胸骨の動揺もなく正中創の治癒は良好であった。術後の心臓カテーテル検査では右室圧は30/4mmHgと良好
な結果であった。＜結語＞胸骨裂を合併した肺動脈閉鎖症の4歳男児に対して Rastelli手術施行し、合併症なく
経過することができた。本症例を文献的考察を踏まえて報告する。
 
 

化膿性心外膜炎による心タンポナーデに合併した感染性仮性大動
脈瘤に対し手術を施行し救命しえた一例

○大河 秀行1,2, 村山 弘臣2, 岡田 典隆2, 大沢 拓哉2, 安田 和志3, 河合 悟3, 森鼻 栄治3, 鬼頭 真知子3, 郷 清
貴3, 森本 美仁3 （1.名古屋第二赤十字病院 心臓血管外科, 2.あいち小児保健医療総合センター 心臓血管外科,
3.あいち小児保健医療総合センター 循環器科）
Keywords: 化膿性心外膜炎, 感染性仮性大動脈瘤, 心タンポナーデ
 
【背景】開心術の既往のない心嚢水貯留は，心筋炎による心不全などではしばしば経験するが，特発性の化膿性
心外膜炎による心タンポナーデに仮性大動脈瘤を合併する小児例は非常に稀である。【症例】アデノイド・扁桃
摘出以外に特記すべき既往のない，10歳女児。自己免疫疾患といった免疫不全などの家族歴もない。発熱，咽頭
痛，頸部痛に引き続き，第8病日に呼吸不全，循環不全を来し，前医救急センター受診で心タンポナーデが判
明，当院紹介となった。心嚢ドレナージを施行したところ，心嚢水は膿性で，前医開始の empiricな抗菌薬投与
を継続した。のちに培養で A群溶連菌が検出され，抗菌薬は de-escalationしている。一方で， UCG， CTで上行
大動脈に感染性仮性動脈瘤を疑う所見を認め拡大傾向にあるため，第11病日に緊急手術の適応と判断した。【手
術】仮性大動脈瘤の破裂を危惧し，開胸前より人工心肺を装着する方針とした。成人の場合は鼠径をアクセス
ルートとすることが可能だが，小児の場合，血管径と下肢虚血の観点から困難であり，右頸部を cutdownして右
頸動脈に人工血管を建てて送血路とした。これは，術中破裂だけでなく，弓部再建となった場合の脳灌流にも対
応でき非常に有用である。幸いにも破裂することはなく上行大動脈人工血管置換術を施行しえた。【術後経
過】術翌日の第12病日から NPWTを装着し，第15病日人工呼吸器離脱，第18病日に閉胸した。第24病日に集中治療
室を退室し，6週間の抗生剤治療ののち第50病日に退院となった。【考察】感染性仮性動脈瘤に対する治療コンセ
ンサスは存在せず，破裂のリスク，感染のコントロール，手術のリスクを総合的に判断して方針を決定するしか
ない。本症例では，瘤が拡大傾向にあるため，感染が完全には制御できているとはいえない状況で手術を行わざ
るをえなかったが， NPWTも併用し救命しえた。手術も送血路を工夫することで安全に施行することができた。
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再発性重症閉塞性肥大型心筋症に対する治療戦略
○椛沢 政司1,2, 松尾 浩三2, 岡嶋 良知3, 川副 泰隆3, 武智 史恵3, 森島 宏子3, 丹羽 公一郎3,4 （1.千葉市立海
浜病院 心臓血管外科, 2.千葉県循環器病センター 心臓血管外科, 3.千葉県循環器病センター 小児科, 4.聖路加
国際病院 循環器内科）
Keywords: HOCM, SAM, 手術
 
【症例】症例は11歳女児。 Noonan症候群、閉塞性肥大型心筋症(HOCM)、 accessory mitral valveの診断にて６
歳時に経大動脈的に中隔心筋切除術＋経心房中隔的に余剰僧帽弁前尖切除術を施行している。術後左室流出路狭
窄は残存したため慎重に経過観察していたが、経年的に増悪(LVOTPG＞100mmHg)し、心室性不整脈の出現を認める
ようになってきたため、このままでは1-2年以内に不整脈による突然死の可能性が高いと判断し、再発性重症
HOCMに対する手術の方針となった。 CTにて高度の全周性左室心筋肥厚(32-33mm)および心尖部の瘤状変化を認め
た。また、エコーにて僧帽弁前尖の収縮期前方運動(SAM)の所見を認めた。【治療戦略】(1)中隔心筋切除につい
て。経大動脈弁的アプローチのみで良いか。経僧帽弁的アプローチや経心尖部アプローチも追加すべきか。(2)僧
帽弁に対する処置について。初回 arrestから機械弁による僧帽弁置換術を施行するか(その場合、成長期前なの
で再手術の可能性も高い)、 accessory mitral valve追加切除ないし僧帽弁前尖短縮等の形成術を施行し、
SAMが残存するときは second arrestとして僧帽弁置換術を施行するか。中隔心筋切除のみで僧帽弁置換は不要
か。(3)心尖部瘤に対する処置は必要か。(剥離操作中の心室性不整脈の危険性がある。 HOCMが解除されれば進行
しなくなるか)。(4)心筋保護について。間欠的な選択的順行性心筋保護で良いか、持続的な逆行性心筋保護を追
加すべきか。(5)ペースメーカーについて。積極的中隔心筋切除により高度脚ブロックはほぼ必発であり、リード
縫着はやむなしとして、ジェネレータは最初から挿入するべきか後日必要に応じて挿入するか。通常の DDDで良
いか。致死性心室性不整脈の出現に備えて ICDを挿入するべきか(小児では誤作動の報告も多い)。(6)閉胸および
術後管理の戦略をどうするか。以上の問題点につき、当院でのカンファレンス結果および手術について報告す
る。
 
 

当院における冠動脈起始異常症に対する手術治療の急性期・遠隔
期成績

○桑原 優大, 和田 直樹, 小森 悠矢, 加部東 直広, 高橋 幸宏 （榊原記念病院）
Keywords: 冠動脈起始異常症, 突然死, Unroofing
 
【目的】冠動脈起始異常症は突然死のリスクを有する疾患であるが、無症状で経過する例もあり、若年アス
リートの突然死としても注目されている。今回当院で冠動脈起始異常症に対して手術介入した症例において急性
期・遠隔期成績について後方視的に検討した。【対象】対象は2008年3月から2019年12月までに手術介入した
AAOCA(Anomalous aortic origin of coronary artery ) 8名。【結果】左冠動脈右冠動脈洞起始が4名、左冠動脈
無冠動脈洞起始が1名、右冠動脈左冠動脈洞起始が3名。男性が7名(88%)、手術年齢中央値は15歳(13-33歳)、診断
のきっかけは運動時の意識消失/心肺停止が6名、労作時胸部症状が2名。術前心肺停止を来した例は6名で全例が
運動時(LCA 5, RCA 1)。手術は Unroofingが7例(RPA translocationが3名)、 off-pump CABGが1例。術中冠動脈
所見で intramural 4名、 intramural+extramural 4名、狭窄部は大動脈と主肺動脈間が4名、起始直後が1名。急
性期死亡、観察期間中央値5.3年(3.4ヶ月-10.4年) での遠隔期死亡、冠動脈に対する再手術介入は認めず。術後
半年後に電気生理学的検査で VTが誘発され ICD挿入を1例施行。中央値で手術時間162分(140-224分)、人工心肺
時間85分(56-112分)、大動脈遮断時間56分(31-77分)、術後人工呼吸器時間1日、 ICU滞在期間1日、術後入院期間
11日(8-22分)。術直後、術後3ヶ月の心肺運動負荷試験(CPX)では嫌気性代謝閾値 14.8ml/min/kg (75%)→
19ml/min/kg(103%)、最大酸素摂取量27.1ml/min/kg(77%)→31ml/min/kg(95%)と改善し、術後の心筋シンチグラ
フィーでは全例で虚血は認めず。【考察】当院における AAOCAに対する周術期成績、遠隔期成績は受容できるも
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のであった。基本術式は Unroofingと考えるが、 RPA translocationの追加や CABGの選択に関しては今後症例を
蓄積し検討する必要がある。術後運動耐容能の定量的な評価が難しいため、 CPXなどで運動処方を決定していく
ことも有用と考える。
 
 

当院における成人先天性心疾患に対する外科的不整脈治療の成績
○新堀 莉沙1, 小出 昌秋1, 立石 実1, 奥木 聡志1, 曹 宇晨1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2 （1.聖隷浜松
病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 成人先天性心疾患, 不整脈, 外科治療
 
【背景】不整脈は成人先天性心疾患患者が直面する大きな問題である.先天性心疾患では疾患,術式で出現する不
整脈が異なり,心房負荷や手術の切開線や瘢痕,経年変化によった徐脈性および頻脈性の不整脈を認める.当院では
成人先天性心疾患手術に際して予後改善の目的で積極的に不整脈手術を併施している.【目的】今回我々が過去
16年間で経験した心房性不整脈を合併する成人先天性心疾患患者への外科的不整脈治療の術式と成績について検
討する.【方法】2003年9月から2019年9月に手術を行った成人先天性心疾患患者(16歳以上)のうち心房細動,心房
粗動,上室性頻拍等の心房性不整脈に対する手術を併施した 36人を対象とし, 術後不整脈再発等の成績について
後方視的に検討した.Mazeは Cox Maze IIIに準じて RFと Cryoを併用して行った. 【結果】対象患者の主たる原
疾患は ASD,TOF,cTGAで51±17歳、男性36％である.このうち単独の不整脈治療を行った症例はなかった.不整脈手
術術式は Cox Maze 23例,RA Maze 2例,PVI 8例,RA Maze+PVI 3例で急性期死亡なし. 術後平均観察期間は50±
38ヶ月（3～123ヶ月）であった. 術後30日間の洞調律を維持した症例は,全体で86.1%(31/36例).1例は人工心肺離
脱時に CAVBを認めペースメーカ留置を行われ,その他4例で心房性不整脈を認めた.術後遠隔期の心房性不整脈非
再発率は3年 80%,5年 80 %,8年 52 %であった.術後遠隔死亡は2例であり,死因は脳梗塞,低 K血症に伴う心室細動
であった.術後に心房頻拍を認めた2 例ではカテーテルアブレーション治療および薬物療法を行い,洞調律を維持
している.【考察と結語】成人先天性心疾患患者に対して積極的に外科的不整脈治療を追加することによって,高
確率で術後の洞調律を確認することができた.今後も長期的観察を継続し,術式の選択や手術介入時期について検
討する必要がある.
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デジタルオーラル | 外科治療

デジタルオーラル（ II）88（ P88） 
外科治療10
指定討論者:帆足 孝也（国立循環器病センター）
 

 
先天性左室憩室に VSDを合併した1例に対する外科治療 
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋
彦2, 塩瀬 明3 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州大学病院 心臓血管外科） 
apical muscular multiple VSDに対して経右室的にパッチ閉鎖を施行した一例 
○渡部 聖人1, 中田 朋宏1, 城 麻衣子1, 池田 義3, 安田 謙二2, 中嶋 滋記2, 織田 禎二1 （1.島根大
学医学部付属病院 循環器・呼吸器外科, 2.島根大学医学部付属病院 小児科, 3.京都大学医学部付属
病院 心臓血管外科） 
二心室治療を目指した経過中、左上大静脈の経路変更を要した両側上大静脈を
有する2症例 
○杉本 愛, 白石 修一, 高橋 昌, 土田 正則 （新潟大学大学院 医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分
野） 
左上大静脈左房灌流に対する心房内 rerouting後に機能的僧帽弁狭窄を来した
一例 
○菅野 幹雄1, 本間 友佳子2, 藤本 鋭貴1, 北市 隆1, 早渕 康信2, 秦 広樹1 （1.徳島大学大学院医歯
薬学研究部 心臓血管外科学分野, 2.徳島大学大学院医歯薬学研究部 小児科学分野） 
手術の工夫：左上大静脈遺残を伴う解剖学的僧帽弁置換術後の成人修正大血管
転位症に対する両側房室弁置換術 
○町田 大輔, 増田 拓, 中山 雄太, 金子 翔太朗, 富永 訓央, 郷田 素彦, 鈴木 伸一, 益田 宗孝
（横浜市立大学 附属病院 心臓血管外科） 
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先天性左室憩室に VSDを合併した1例に対する外科治療
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋彦2, 塩瀬 明
3 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）
Keywords: 先天性左室憩室, VSD, 外科治療
 
【背景】先天性左室憩室は極めて稀な心奇形である。今回先天性左室憩室に VSDを合併した1例に対して外科治療
を経験したので報告する。【症例】4ヶ月, 5.2 kgの男児。在胎38週3日, 2520gで出生、出生後臍帯異常を指摘さ
れていた。上腹部正中に拍動性腫瘤を認め、カラードプラーで左室からこの腫瘤に連続する flowを認めた。心内
奇形としては perimembranous outletの large VSDを認め、心臓カテーテル検査では Qp/Qs 2.9, Pp/Ps 0.9, Rp
3.8と重症肺高血圧の状態であった。造影 CT検査でも上腹部の腫瘤と左心室の交通を認め、先天性左室憩室の確
定診断に至った。手術に際して皮膚切開は胸骨上では正中で、腫瘤の部位では腫瘤周囲に沿うように皮膚切開を
おいた。胸骨正中切開は腫瘤を損傷しないように頭側から尾側に切り下げる形で行った。左室憩室は根元を絹糸
で結紮し切除した後、切除部位を縫合し補強した。 VSDは型通りパッチ閉鎖行い手術を終え、術後は大きな問題
なく経過した。【考察】先天性左室憩室は心尖部に認めることが多く、不整脈や血栓塞栓、破裂のリスクとなり
得ることが報告されている。また先天性左室憩室は Cantrell症候群の1徴として認めることが多いが、その際は
Fallot四徴症や VSDも合併することが知られている。本症例では心尖部に存在する先天性左室憩室に VSDを合併
した症例であった。【結語】先天性左室憩室、 VSD合併例に対して手術を行い、術後は良好な経過を示した。
 
 

apical muscular multiple VSDに対して経右室的にパッチ閉鎖を
施行した一例

○渡部 聖人1, 中田 朋宏1, 城 麻衣子1, 池田 義3, 安田 謙二2, 中嶋 滋記2, 織田 禎二1 （1.島根大学医学部付属
病院 循環器・呼吸器外科, 2.島根大学医学部付属病院 小児科, 3.京都大学医学部付属病院 心臓血管外科）
Keywords: 心室中隔欠損症, 多孔型VSD, 右室切開アプローチ
 
【背景、目的】筋性部 VSDの中でも心尖部の多孔性の VSDの閉鎖において､ sandwich法は簡便ではあるが､ VSDの
辺縁を確認しての閉鎖ではなく､また左室内にパッチが当たり､術後心機能に懸念が残るため､我々は右室心尖部切
開 approachを行っている｡【症例】1歳9ヶ月､ BW8.3kg､女児｡診断は傍膜様部型 VSD+心尖部多孔性 VSD｡1ヶ月時
に PAB+PDA結紮術施行｡術前心カテでは Qp/Qs＝1.16､ LVと RVは等圧で､ PABの migrationは無し｡【手術】まず
傍膜様部型 VSDを型通り patch閉鎖した後､右室心尖部の acute marginに平行に切開を加え､内腔を観察する｡乳
頭筋及び trabecular septomarginalisを確認し､心尖部中隔の肉柱を流入部､流出路中隔とほぼ同一平面になるよ
うに切除すると､「これより外側に VSDはない」という境界が明瞭となるので､その周囲に pledget付
polypropylene糸をかけて patch閉鎖する(interrupt)｡心尖部側は心外膜面から貫壁性に運針し､パッチ逢着前に､
パッチが右室側に凸にならないよう､パッチの中央に anchor stitchを置く｡最後に ventを止めて､ LVを張らせて
それ以外の箇所を､経 RA及び経 RV的に検索し､同定することが出来た small muscular outlet VSDを直接閉鎖し
た｡【結果】 pump時間は343分､ Ao clamp時間は211分で､術中 TEE及び術後 TTEにて有意な遺残短絡認めず､術後
急性期に JETのためアミオダロン静注を要した以外は問題なく経過､術後 LVEFは64.8%(退院前)72.1%(3m後)で
あった｡【結論、考察】心尖部多孔性 VSDに対する､右室心尖部切開による閉鎖法は､ VSD遺残を防ぐ確実な術式で
あり､術後の心機能も問題なかった。
 
 

二心室治療を目指した経過中、左上大静脈の経路変更を要した両
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側上大静脈を有する2症例
○杉本 愛, 白石 修一, 高橋 昌, 土田 正則 （新潟大学大学院 医歯学総合研究科 呼吸循環外科学分野）
Keywords: 左上大静脈遺残, 両側上大静脈, 心外ルート
 
【背景】両側 SVCを有する症例では, 稀に LSVCが冠静脈洞から右房/右側心房へ接続せず, その走行が二心室修
復の妨げとなることがある.  
【症例1】1Y4M, BW 7.5kg. 診断: Left isomerism, intermediate AVSD, bilateral SVC (LSVC to left side
atrium), vPS. II° AVBに対して生後4M, PMI後. 生後9M, 心カテ施行し, Qp/Qs=3.2, LVEDV 110% of N, RVEDV
151% of N. 待機的に心内修復術の方針. 両側 SVCを有し, 太さに左右差なく bridging veinなし. RSVCは右側心
房, LSVCは左側心房天井に灌流, IVCは心房中央やや右寄りに灌流. LSVCの心房内 reroutingは困難と判断し, 心
外ルートで再建の方針.  
手術: 予め左右 SVCを長く剥離し LSVCを心房接続部で離断. 心停止後, RSVC, IVCが右側心房に灌流するよう心
膜パッチで心房内 reroutingを施行. 大動脈遮断解除後, LSVCを aAo前面を通し RSVCに端側吻合した.  
術後1年目のエコーで左右 SVCや吻合部に狭窄を認めず.  
【症例2】1Y4M, BW 10kg. 診断: DORV, PS, PLSVC, Cortriatriatum, hypoplastic LV. 出生時 MV径: 5.3 mm
(50% of N). 生後1M, 右 B-T shunt +左 PA形成施行. CPVCは RAの頭側に位置. LSVCは LAの背側から RAの天井
に灌流し, これが LA内で CPVCから MVへの通路を外側から圧排, 肺静脈狭窄様の血行動態を呈した. LVEDVは時
間経過で59% of N(生後6M)から95% of N(1Y)へと拡大. LSVCが僧帽弁流入を阻害する形態のため, 二心室治療を
念頭に, palliative RVOTRおよび LSVC経路変更の方針とした.  
手術: 予め左右 SVCを長く剥離し LSVCを RA合流部で離断. 心停止後, LA内隔壁を切除し Cortriatriatum
repairおよび palliative RVOTRを施行. 大動脈遮断解除後, LSVCを aAo前面を通して RSVCに接続した.  
術後9M経過後, 左右 SVCや吻合部に狭窄を認めず, 二心室修復待機中.  
【結論】両側 SVCを有し, LSVCの走行が二心室修復術の妨げとなった2例に対し, LSVCを心外ルートで再建し良好
な経過を得た.
 
 

左上大静脈左房灌流に対する心房内 rerouting後に機能的僧帽弁
狭窄を来した一例

○菅野 幹雄1, 本間 友佳子2, 藤本 鋭貴1, 北市 隆1, 早渕 康信2, 秦 広樹1 （1.徳島大学大学院医歯薬学研究部
心臓血管外科学分野, 2.徳島大学大学院医歯薬学研究部 小児科学分野）
Keywords: 左上大静脈左房還流, 僧帽弁狭窄, intraatrial rerouting
 
9歳，両大血管右室起始症，左上大静脈左房還流の男児．1歳6ヶ月時に心内修復術を施行．この際に左房に直接還
流した左上大静脈に対し自己心膜で左房内にトンネルを作成することで右房内へと rerouitngした．術後経過は
良好で左上大静脈から右房への還流も問題なし．当初より僧帽弁流入血流の軽度加速を認めていた． 
経過中に次第に左室流入血流加速を認め心臓カテーテル検査を施行．左房内の rerouting部は閉塞し左上大静脈
圧は15mmHgと上昇していた．また肺動脈楔入圧は10-12mmHgと軽度上昇していた．左上大静脈血は奇静脈を介し下
大静脈から右房へと還流していた．閉塞した rerouting patchが僧帽弁口へと張り出し僧帽弁口面積は約
0.8cm2と狭小化していた．機能的僧帽弁狭窄のため再手術が必要と判断した． 
心停止下に経中隔的に左房内に到達． rerouting patchにより僧帽弁は一部しか観察できなかったが， patch除
去後には僧帽弁全体が十分に確認できる様になった．僧帽弁自体の変性は認められなかった．閉塞した左上大静
脈は左房との接続部で離断した．左頸静脈から奇静脈に続く経路はそのまま残す様な形として，右腕頭静脈から
左房側断端までとを分離した．その上で左上大静脈離断を右心耳まで誘導し接続した後，前壁の一部をウシ心膜
を用いて形成した．最終的には右上半身血は作成した右上大静脈を介して右房へ，左上半身血は奇静脈から下半
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身へと還流する様な形態とした．術後の中心静脈圧は右:8mmHg，左:9mmHgと概ね左右差はなかった．また僧帽弁
口流速は1.0m/s程度と問題なかった． 
左上大静脈左房還流は低酸素血症のため修復を要するが乳児期などでは術式の選択が問題となる．心外での
reroutingでは補填物使用の関係で成長上の問題があるため我々は心房内での reroutingを選択したが，結果とし
て僧帽弁への流入障害を来した．今後心外 reroutingの再考を含め治療方針の変更を検討する必要があると考え
られた．
 
 

手術の工夫：左上大静脈遺残を伴う解剖学的僧帽弁置換術後の成
人修正大血管転位症に対する両側房室弁置換術

○町田 大輔, 増田 拓, 中山 雄太, 金子 翔太朗, 富永 訓央, 郷田 素彦, 鈴木 伸一, 益田 宗孝 （横浜市立大
学 附属病院 心臓血管外科）
Keywords: 手術手技, 左上大静脈遺残, 修正大血管転位
 
症例は69歳女性。診断は｛ S,L,L｝修正大血管転位症、重症三尖弁閉鎖不、中等度僧帽弁（生体弁）狭窄兼閉鎖
不全症、左上大静脈遺残、慢性心房細動。他院にて42歳時に解剖的僧帽弁置換術（機械弁）と ASD（二次孔）閉
鎖術を施行され、51歳時に stuck valveに対し再僧帽弁置換術（生体弁）を施行されている。手術は胸骨正中切
開。心周囲は全周性癒着あり左上大静脈への心外からのアプローチは困難で心内から脱血する方針とし、右房切
開後に冠静脈洞から LSVCにむけ8.5mmカフ付き気管 tube（ PARKER spiral tube）を挿入しカフで occlusionし
た。僧帽弁位人工弁は CUSAを用いて弁輪を破壊せずに切除。心房中隔を切開し superior transeptal
approachで左房展開も視野が悪く、尾側にある LSVCの天井を切開することで視野が確保された。三尖弁置換はす
べての弁尖を温存して生体弁置換を行い最後に僧帽弁置換を生体弁で行った。 ACHD患者への再手術症例は解剖学
的にも体外循環確立から術野展開まで工夫が必要となることが多い。些細な工夫の組み合わせが有用であった一
例として画像を供覧して報告する。
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デジタルオーラル | 体外循環・心筋保護

デジタルオーラル（ II）89（ P89） 
体外循環・心筋保護
指定討論者:小泉 淳一（岩手医科大学 心臓血管外科）
 

 
小児劇症型心筋炎に対する補助人工心臓の治療成績 
○渡邊 卓次1, 上野 高義1, 金谷 知潤1, 奥田 直樹1, 荒木 幹太1, 富永 佑児1, 石井 良2, 石田 秀和2

, 成田 淳2, 澤 芳樹1 （1.大阪大学大学院医学系研究科心臓血管外科, 2.大阪大学大学院医学系研究
科小児科） 
LVAD装着により心室中隔内血腫を来した2例 
○小森 元貴1, 坂口 平馬2, 帆足 孝也1, 島田 勝利1, 今井 健太1, 海老島 宏典1, 黒嵜 健一2, 市川
肇1 （1.国立循環器病研究センター 小児心臓血管外科, 2.国立循環器病研究センター 小児循環器内
科） 
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小児劇症型心筋炎に対する補助人工心臓の治療成績
○渡邊 卓次1, 上野 高義1, 金谷 知潤1, 奥田 直樹1, 荒木 幹太1, 富永 佑児1, 石井 良2, 石田 秀和2, 成田 淳2

, 澤 芳樹1 （1.大阪大学大学院医学系研究科心臓血管外科, 2.大阪大学大学院医学系研究科小児科）
Keywords: Fulminat myocarditis, VAD, ECMO
 
【背景】劇症型心筋炎は急速に心原性ショックへと進展した場合 ECMOや VADといった補助循環治療が必要とな
る。小児 VAD認定施設ならびに小児心移植施設である当院には、 peripheral ECMOでは循環補助が不十分である
劇症型心筋炎が搬送されることが多い。そこで今回、当院における VAD治療を要した急性期劇症型心筋炎の成績
を報告する。 
【患者】対象は2013年から2019年までに当院で VAD治療を要した劇症型心筋炎9例。年齢 2-16 (中央値10)歳、
BSA0.59-1.51 (中央値0.83)m2であった。 
【結果】初期治療として内科的治療を先行した症例は1例、 peripheral ECMOを導入した症例は6例、 central
ECMOを導入した症例は2例であったが、当院搬送後全例で temporally VAD (LVAD 2例, BiVAD 7例)へ
conversionした。そのうち VAD治療から離脱が可能であったのは3 例であった。植込み型 VADへ移行した症例は
3例で、そのうち2例は心移植に到達した。治療中に死亡した症例は4例であり、脳血管障害が4例で、そのうち3例
は低酸素脳症であった。また、 peripheral ECMOにより下肢虚血を来した症例が2例あり、いずれも一時的透析治
療を要する急性腎不全を合併した。 VAD離脱症例における装着期間は7, 10, 22日で、前者2例は ECMO装着から
CK値が正常化するまでに7, 8日と早期であった。後者1例は低酸素脳症のために VAD装着下での移植待機は困難で
あったため、 VAD off testを行い辛うじて離脱できた。 
【まとめ】 VAD治療を要した小児劇症型心筋炎症例は、特に頭蓋内合併症が多く良好な成績が得られなかった
が、 CKの早期正常化が得られるような症例では VAD離脱が可能であった。小児劇症型心筋炎においては、救命だ
けでなく、脳障害をはじめとする後遺症を残さない治療を目指して、 VAD治療が可能な専門施設への可及的早期
の搬送が重要であると考えられた。
 
 

LVAD装着により心室中隔内血腫を来した2例
○小森 元貴1, 坂口 平馬2, 帆足 孝也1, 島田 勝利1, 今井 健太1, 海老島 宏典1, 黒嵜 健一2, 市川 肇1 （1.国立
循環器病研究センター 小児心臓血管外科, 2.国立循環器病研究センター 小児循環器内科）
Keywords: LVAD, 心室中隔瘤, BiVAD
 
【症例1】月齢5、男児、体重3.5 kg。(診断) 拡張型心筋症 (DCM)。（現病歴）胎児期から低左心機能を指摘さ
れ、出生直後よりカテコラミンに依存していた。心臓カテーテル検査時に循環不全に陥り、緊急 LVAD装着と
なった。(経過) 左室心尖脱血による EXCOR® pediatric装着術中、人工心肺離脱時に経食道心エコー検査で25×20
mm大の心室中隔内血腫を確認。心尖の脱血管を一旦抜去し心尖部孔を補強の上で再度脱血管を縫着した。その後
も血腫の退縮は得られず、圧排による著明な右室内腔狭小化にて人工心肺離脱は困難、 RVAD装着。術後の冠動脈
造影では中隔枝を含め、明らかな異常を認めず。術後17日目に心尖部中隔切開による血腫除去施行も右室内腔の
拡大は乏しく、右室機能は改善せず RVAD補助を継続し心移植待機。1年3ヶ月間の BiVAD補助後、敗血症性
ショックで死亡。病理解剖は承諾得られず。【症例2】 月齢18、女児、体重10.9 kg。（診断） DCM。（現病
歴）出生後より DCMを指摘され他院で外来通院中、感冒を契機に循環不全に陥り peripheral ECMO装着後2日目に
当院搬送、同日左室心尖脱血による EXCOR® pediatric装着。（経過）術後急性期は経過良好も、心嚢液貯留に伴
う LVAD suckingが頻繁となり術後10日目に心嚢ドレナージ施行。術後12日目、経胸壁心エコーで24×16 mm大の心
室中隔内血腫を確認。圧排による左室内腔の狭小化を認めたが LVAD脱血不良等認めず血行動態は不
変。ワーファリン・ジピリダモール中止、未分化ヘパリン開始し、 LVADの pump rateを100から85bpmへ下げ保存
的に経過観察。血腫は術後30日目から退縮を始め、術後60日で消失。術後80日の現在、安定した状態で心移植待
機中。【まとめ】発生時期及び経過の異なる2例の LVAD左室心尖脱血に起因する心室中隔内血腫を経験した。発
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生機序は不明で報告例はなく、装着手技を再考中である。
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デジタルオーラル | フォンタン循環

デジタルオーラル（ II）90（ P90） 
フォンタン循環
指定討論者:新川 武史（東京女子医科大学 心臓血管外科）
 

 
Failed Fontan症例における Fontan循環破綻の時期と血行動態の検討 
○金谷 知潤, 上野 高義, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川 然, 戸
田 宏一, 倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科学） 
Fontan循環破綻と共存する 
○渡辺 まみ江, 宗内 淳, 杉谷 雄一郎, 土井 大人, 松岡 良平, 江崎 大起 （九州病院 循環器小児
科） 
フォンタン術後の左右肺動脈血流不均衡症例の検討 
○渕上 泰1, 岩田 祐輔1, 川口 祐太朗1, 桑原 直樹2, 山本 哲也2, 寺澤 厚志2, 田中 秀門2, 後藤 浩
子2, 桑原 尚志2 （1.岐阜県総合医療センター 小児心臓外科, 2.岐阜県総合医療センター 小児循環器
内科） 



[P90-1]

[P90-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

Failed Fontan症例における Fontan循環破綻の時期と血行動態の
検討

○金谷 知潤, 上野 高義, 奥田 直樹, 荒木 幹太, 渡邊 卓次, 富永 佑児, 久呉 洋介, 長谷川 然, 戸田 宏一,
倉谷 徹, 澤 芳樹 （大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科学）
Keywords: Failed　Fontan, 時期, 血行動態
 
【背景】 Failed Fontanは予後不良な病態であるが、唯一の治療法は心移植である。しかし、日本においては長
期待機期間中に、 Fontan循環の破綻、他臓器障害の進行が懸念される。 Failed Fontanとなれば移植は困難とな
るため、それ以前に移植の可能性を探索する必要があるが、 Failed Fontanとなる理由や時期については明らか
でない。そこで今回、 Failed Fontanとなった理由や時期、その血行動態の詳細を検討したので報告する。【対
象・方法】当院でこれまで行われた Fontan手術症例のうち、 Fontan循環の破綻（ Failed Fontan）と定義され
た12症例を対象とした。 Failed Fontanの定義は心関連死（術後早期死亡は除く）、 PLE、胸腹水、肝機能障害
（ T-Bil＞2.0mg）、腎機能障害(Cre＞2.0 mg/dl)、チアノーゼ（5年以上 HOTを要する）とした。年齢は34.9±
13.8歳、 Fontan手術からは25.3±8.3年経過していた。 Fontan循環が破綻した時期やその前後でのカテーテル検
査について検討した。【結果】 Failed Fontanと診断された時期は術後17.7±7.7年であり、その理由は、死亡３
例、 PLEが4例、腹水貯留が5例、チアノーゼが2例、肝機能障害が1例、腎機能障害が2例であった（重複症例あ
り）。 Failed Fontanの診断前後でのカテーテル検査の比較（フォローアップ期間: 16.1±7.2 vs 22.6±
2.0年）では EF、 PVR、 EDPの項目では有意な差を認めなかったが、 CI 2.7±0.7 vs 1.9± 0.3 L/min/m2、 CVP
12.8±3.2 vs 18.1±2.6 mmHgに有意な差を認めた（ P＜0.05）。【まとめ】 Fontan術後20年前後で Failed
Fontanとなるリスクが高まり、 CIや CVPもその前後で変化することが示唆された。
 
 

Fontan循環破綻と共存する
○渡辺 まみ江, 宗内 淳, 杉谷 雄一郎, 土井 大人, 松岡 良平, 江崎 大起 （九州病院 循環器小児科）
Keywords: Failing Fontan , PLE , 成人先天性心疾患　
 
【緒言】もはや Failing Fontanと向き合うことは避けて通れない時代となり、患者数や抱える問題は増加・多様
化の一途をたどる．良い strategyを模索することは重要だが一方、循環の破綻を余儀なくされたとき、どう患者
と向き合うのか、医療者にとっても大きな問題となる.【方法】 PLEを合併した成人 Fontan患者3名の臨床経
過・診療内容を後方視的に検討した.【症例1】39才女性.TA． Bjorkを経て19才 TCPC conversion、26才で PLE発
症． TP 3.5‐4, Alb 1.5‐2.3g/dlで経過．2017年より PLE増悪し頻回入院．本人が試行錯誤の上、食事を控え
良く動くと尿量が増加するなどの状況を見出した．現在外来で可能な集約的治療に加え、厳格な尿量・体重、生
活コントロールで、2年以上入院を回避している.【症例2】23才男性.SRV.3才 TCPC、4才で PLE発症． TP
3.1‐4.1, Alb 1.5‐2.3 g/dl、頻回に蛋白製剤の投与を繰り返した．18才以後10Kg以上の体重減少、高度るいそ
うを呈するようになり、 TP/ALBの上昇と浮腫の改善をみた．20Kg前後の体重で低血圧・失神あり、摂食障害を強
く疑ったが告知は得られず．年数回の旅行を励みに、同様の状況が続いた．20才で習慣性の嘔吐をカミングアウ
ト後、生活習慣は穏やかに改善、現在運動療法、尿量・体重の厳格なコントロールで入院回避.【症例3】25才女
性． TA．1才 TCPC、18才で PLE発症．高卒後は飲食、介護のパートタイムワーカー．自己否定を背景に感情的に
不安定で、嘔吐発作、過呼吸など頻回で精神科と協働診療中．情緒の安定にデータが左右され、 TP 3.7‐7.5、
Alb 1.8‐4.9 g/dlと変動が大きい．入院中の ADL低下もデータ悪化の一因で不安定ながらも外来診療を継続
中.【考察】 Fontan循環が破綻した状況下では医学的サポートの他、生活コントロールや精神的ストレスからの
回避も重要と考えられた．実際の臨床から学ぶことは多く、患者間での情報共有なども今後課題のひとつになる
と思われた．
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フォンタン術後の左右肺動脈血流不均衡症例の検討
○渕上 泰1, 岩田 祐輔1, 川口 祐太朗1, 桑原 直樹2, 山本 哲也2, 寺澤 厚志2, 田中 秀門2, 後藤 浩子2, 桑原 尚
志2 （1.岐阜県総合医療センター 小児心臓外科, 2.岐阜県総合医療センター 小児循環器内科）
Keywords: Fontan, 肺血流シンチ, 肺動静脈瘻
 
【背景】 Fontan型手術おいて、肝静脈血を左右肺に均等に流すことは遠隔期の肺動静脈瘻予防の観点から重要な
要素の1つである。当院では Fontan術後の全例に肺血流シンチ(RI)を施行し評価してきた。【対象・方
法】2015年5月(現行 RIシステム変更)～2020年1月に心外導管型 Fontan手術の63例に RIを施行した。 RIは半量
を下肢から、次に半量を上肢から静注し、優位肺を分子とした下肢からの左右肺血流比(iRI)と上下肢 totalの左
右肺血流比(tRI)を計測。上下肢一方のみ検査4例, 下大静脈欠損2例を除外し、全57例を対象。 iRI＜2を
balanced (B群), 2≦ iRI＜4を intermediate (I群), 4≦ iRIを unbalanced (U群)とし比較検討。【結果】 B群
37例, RI時の年齢中央値7.4 (range 2.2-38.6, 以下同)歳, F術後3.7 (0.0-14.9)年, tRI 1.55 (1.03-3.44),
iRI 1.46 (1.02-1.93)。 I群14例, それぞれ7.3 (2.5-20.8)歳, 4.0 (0.0-15.7)年, tRI 1.43 (1.06-4.78), iRI
2.79 (2.05-3.78)。 U群6例, それぞれ5.8 (3.7-14.0)歳, 2.4 (0.0-10.8)年, tRI 2.40 (1.28-5.85), iRI 5.29
(4.62-17.18)。 B群を controlとし I群および U群を比較し、 Heterotaxia 10例 vs 4例(p=0.91) vs 0例
(p=0.15)、両側上大静脈 9例 vs 3例(p=0.83) vs 2例(p=0.64), Apicocaval juxtaposition または上下大静脈逆
位関係3例 vs 2例(p=0.51) vs 0例(p=0.47)。それぞれ RIからの Follow-up 1.2 (0.0-4.5)年, 1.7 (0.0-
4.0)年, 1.9 (0.1-3.7)年で、安静時 SpO2 94.1±4.1％→94.1±3.5％, 93.1±5.3％→93.4±3.8％ (p=0.73), 95.8±
1.3％→92.7±4.5％ (p=0.012)と U群で有意な低下。 NYHA, 血清アルブミン, ビリルビン, 肝酵素, 血小板数に
有意差なし。【考察】4≦ iRI症例は中期遠隔期の QOLに差はないが、有意な desaturationがあり、 iRI＜4症例
では明らかな desaturationはなかった。 U群に特異的な解剖学的特徴はなかった。 cutoff値と長期遠隔期の比
較検討は必要である。
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外科治療遠隔成績1
指定討論者:加藤 伸康（北海道大学大学院医学研究院 循環器呼吸器外科）
 

 
ePTFE手作り3弁付き人工導管による右室流出路再建の治療成績 
○辻 重人1, 小泉 淳一1, 滝沢 友里恵2, 中野 智2, 齋木 宏文2, 高橋 信2, 小山 耕太郎2, 猪飼 秋夫3

, 金 一1 （1.岩手医科大学 心臓血管外科, 2.岩手医科大学 小児科, 3.静岡県立こども病院 心臓血
管外科） 
右室流出路再建後の再インターベンションの検討：外科手術とカテーテル治療
の比較 
○奥木 聡志1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 曹 宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2,
井上 奈緒2 （1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科） 
積極的カテーテル治療により Ross手術後右室流出路導管狭窄への再手術を回
避した2例 
○江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邊 まみ江, 宗内 淳 （九州病院 小児科） 
右室流出路再建後に合併する心室瘤形成 
○陳 又豪, 金 成海, 鈴木 康太, 植田 由依, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 満下 紀恵, 新居 正
基, 田中 靖彦 （静岡県立こども病院） 
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ePTFE手作り3弁付き人工導管による右室流出路再建の治療成績
○辻 重人1, 小泉 淳一1, 滝沢 友里恵2, 中野 智2, 齋木 宏文2, 高橋 信2, 小山 耕太郎2, 猪飼 秋夫3, 金 一1

（1.岩手医科大学 心臓血管外科, 2.岩手医科大学 小児科, 3.静岡県立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: 右室流出路再建, ePTFE graft, 小口径
 
【背景】当院では右室流出路再建の選択導管として、 ePTFEによる手作り3弁付き人工導管を採用している。口径
別の治療成績を検討した。【方法】2007年4月～2019年12月まで、 ePTFE手作り3弁付き人工導管で右室流出路再
建術を施行した44症例を後方視的に検討した。全例 ePTFE graft＋0.1mm ePTFE sheetで弁作成を
行った。10～14mmを小口径（ S群）、16～18mmを中口径（ M群）、20～24mmを大口径（ L群）として、群別に早
期／遠隔期死亡率、術後 PR／ PS回避率、導管交換回避率を評価した。【結果】 PAVSD 25例、 DORV／ PS 5例、
TOF 4例、 ccTGA 3例、 TGA (III) 3例、その他4例、 MAPCA合併13例であった。 S群6例（14%）、 M群21例
（48%）、 L群17例（39%）であった。群別の介入時期と体重の中央値は、 S群で5.5カ月（0～108カ月）／
4.0kg（2.4～6.3kg）、 M群で12カ月（8～108カ月）／9.0kg（6.8～21kg）、 L群で120カ月（7～408カ月）／
23kg（13.6～62.2kg）であった。早期死亡例なし、遠隔期は S群で非手術関連死亡を1例認めた。術後 PR回避率
（ mild以下）は S群100%（6/6）、 M群86%（18/21）、 L群100%（17/17）、術後 PS回避率（ valvular＋
peripheral）は S群83%（5/6）、 M群48%（10/21）、 L群94%（16/17）、導管交換回避率は S群83%／20.2カ月
（3～53カ月）、 M群86％／76.0カ月（2～138カ月）、 L群94％／63.4カ月（19～122カ月）であった。群別で
は、 S群は PTPV 1例、 graft交換1例、 M群では PTA 6例、 PTPV 4例（平均術後81カ月）、 graft交換3例（平
均術後73カ月）、 L群では PTA 1例、 graft交換1例であった。【結語】小口径も含めて ePTFE手作り3弁付き人
工導管は良好な成績であった。小口径は follow-up期間が短く症例数も少ないため、さらなる症例の蓄積が必要
である。
 
 

右室流出路再建後の再インターベンションの検討：外科手術とカ
テーテル治療の比較

○奥木 聡志1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 立石 実1, 曹 宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2

（1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: 右室流出路, 外科治療, 再手術
 
【背景】先天性心疾患において右室流出路再建(RVOTR)を要する疾患は数多くみられる.RVOTR後の問題点には狭窄
や逆流の増悪があり,再手術やインターベンションが行われる. 
【目的】 RVOTR後に行った再手術もしくはインターベンションの早期および遠隔成績を検討し治療戦略の妥当性
を検討する. 
【対象と方法】2000年以降当院で RVOTR後に再手術を行った22例(のべ26回,S群)と右室流出路に対するイン
ターベンションを行った12例(のべ18回,I群).両群に重複あり.診療録から後方視的に検討した. 
【結果】原疾患は S群,I群で TOF8例,4例,TOF＋ PA2例,2例,TOF＋
APVS3例,1例,TGA3例,2例,TAC3例,1例,AS2例,1例,PAIVS1例,1例. 
RVOTR後に再手術を行った平均年齢は11.7歳 (1-28歳),インターベンションを行った平均年齢は6.3歳 (1-
23歳).前回手術からの平均期間は S群で8.2年(0.7-24.3 年),I群で3.3年(0.5-18.5 年). 
再手術で用いたのは,Bulging sinus valved ePTFE graft17例,Bulging sinus valved ePTFE patch３例,Dacron
graft２例,生体弁２例,Xenomedica１例.Conduitの平均サイズは21mm(16-24mm)で18mm以上が95％で
あった.Conduitの Z-scoreの平均は1.1(-0.7-4.1). 
平均観察期間は S群で7.9年(0.1-18.7年),I群で10.7年(0.3-20.0年)であり,早期死亡,遠隔死亡は両群とも認めな
かった. 



[P91-3]

[P91-4]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

遠隔期での moderate以上の RVOTSは S群で1例(5%),I群で3例(27%),moderate以上の PRは S群で3例(14%)に認め
た. 
RVOTでの圧較差は S群で術前70.1±35.4mmHgから術後19.1±12.2mmHgに(p＜0.05),I群で介入前35.5±17.0mmHgから
介入後26.1±14.7mmHgに改善した(p=0.0213).両群間での圧較差の変化量は有意に S群で大きかった(p=0.0004). 
再手術回避率は S群,I群で,5年89.9%,63.6%,10年80%,40.9%であった. 
【結論】当院における RVOTR後の再手術,インターベンションは良好な成績が得られた.RVOTR後の狭窄解除は根本
的には再手術が必要と考えられた.
 
 

積極的カテーテル治療により Ross手術後右室流出路導管狭窄への
再手術を回避した2例

○江崎 大起, 松岡 良平, 土井 大人, 杉谷 雄一郎, 渡邊 まみ江, 宗内 淳 （九州病院 小児科）
Keywords: カテーテルインターベンション, Ross手術, 右室流出路
 
【はじめに】 Ross手術は小児期大動脈弁狭窄症（ AS)に対する自己弁置換の一つであり周術期死亡率（1-
4.2%）と低いものの、遠隔期での高い再介入率（10年再介入率40％）が報告され、左室流出路のみならず右室流
出路狭窄に対しても再介入が必要である。当院で実施した Ross手術9例中，右室流出路再狭窄を合併した2例に対
して積極的カテーテル治療を行い再手術を回避できた症例を報告する．【症例1】生直後の心雑音から先天性重症
AS兼逆流（ AR）と診断した．幼児期より AR増悪（ IV度）を認めたので，5歳時， Ross手術（右室流出路導管径
24mm）を実施した．しかし経年的右室圧上昇を認め，10歳時，右室圧58/10mmHg，導管内圧較差25mmHgであったた
め，超高耐圧バルーン拡大術（ダブルバルーン法： Conquest 12mm+12mm）を実施した．効果的右室圧減圧（
Prv/Plv 0.48→0.27）を成し得たが，15歳時，右室圧再上昇を来し（右室圧72/12mmHg），トリプルバルーン法
(Conquest 12mm+12mm+10mm)での再拡張による右室圧減圧に成功し（ Prv/Plv 0.58→0.38）再手術を回避でき
た．【症例2】生後心雑音から先天性重症 ASと診断し，新生児期心不全から生後24日に経皮的大動脈弁バルーン
形成術を実施した． AS圧較差54→23mmHgとなったが，軽度 ARを合併した．経年的 AR進行から，4歳時， Ross手
術（右室流出路導管径18mm）を実施した．しかし成長に伴い右室流出路導管狭窄が進行し，13歳時，右室圧
64/12mmHg，導管内圧較差45mmHgであったため，超高耐圧バルーン拡大術（ダブルバルーン法：
Conquest12mm）を実施した．効果的に右室圧減圧し（ Prv/Plv 0.60→0.46），再手術を回避できた．【まとめ】
Ross手術後右室流出路導管狭窄に対する超高耐圧バルーンを使用した積極的カテーテル治療により、再手術の時
期を延長することが期待される。
 
 

右室流出路再建後に合併する心室瘤形成
○陳 又豪, 金 成海, 鈴木 康太, 植田 由依, 石垣 瑞彦, 佐藤 慶介, 芳本 潤, 満下 紀恵, 新居 正基, 田中 靖
彦 （静岡県立こども病院）
Keywords: 心室瘤, 右室流出路再建, 術後合併症
 
[背景]人工物による右室流出路再建術(RVOTR)には後壁に自己組織を使用する Trans-annular patch(TAP)と人工
導管を用いた Rastelli手術がある. 術後早期に右室流出路(RVOT)心室瘤合併例がまれに存在し, なかには早期再
介入を要する場合がある. [方法]2000年以降に当院での RVOTR施行例を対象とし, さらに術後早期に RVOT心室瘤
合併例を抽出し, 後方視的に診療録を調査した. 心室瘤の定義は, 人工パッチや導管で作成される RVOT径より大
きく, かつ奇異性運動を認めるものとした. [対象]RVOTR 519名のうち, ファロー四徴症(TOF)232名, 肺動脈閉鎖
(PA)101名, 両大血管右室起始(DORV)73名が大多数を占める. RVOTR方法は, 人工導管17例, TAP242例, RVOT筋切
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除のみ160例. 術後早期に RVOT心室瘤合併例は12例(主疾患: PAVSD9例, DORV2例, TOF1例)であった. [結果]心室
瘤合併例の初回 RVOTRは人工導管7例(Contegra 5例, ePTFE弁付き導管2例), TAP5例であった. 心室瘤の出現時期
は術直後-1.5年(中央値0.4年), 瘤の最大径は20.0-40.9mm(中央値29.6mm). 全例で右室圧高値, 末梢肺動脈狭窄
を認めた. 末梢肺動脈狭窄例に対し, バルーン血管拡張術にて改善し早期再手術を回避できたのは3例, 緊急
Hybrid分岐部ステント留置1例, 再手術8例(緊急1例, 待機7例)であった. 再手術時期は RVOTR術後0.1~6.1年(中
央値0.7年). 緊急ステント留置例は, Rastelli直後に RVOT心室瘤を合併し, Contegra拡大も伴い両側末梢肺動脈
の進行性狭窄を認めた. 術後2ヶ月に右心不全ショックを呈し, 緊急 ECMO下での Hybridステント留置を施行した
が, 重度神経学的後遺症が残った. 手術介入8例は, 導管交換, 心室瘤切除, 肺動脈瘤縫縮や形成術を施行され,
術後に改善を得られた. [結論]RVOTR後に巨大心室瘤を合併した場合は, 右室駆出効率低下, 末梢肺動脈狭窄, 重
度肺動脈弁逆流, 気管圧排などが懸念される. 早期介入を逸さないことはもとより, 予防策が必要と思われる.
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デジタルオーラル（ II）92（ P92） 
外科治療遠隔成績2
指定討論者:芳村 直樹（富山大学医学部 第1外科）
 

 
当院における未熟児動脈管開存症の外科的治療成績とその適応 
○鈴木 理大1, 城尾 邦彦1, 堀 愛莉花2, 中島 光一朗2, 西原 卓宏2, 八浪 浩一2, 中村 紳二2, 深江
宏治1, 塩瀬 明3 （1.熊本市民病院 小児心臓外科, 2.熊本市民病院 小児循環器内科, 3.九州大学病院
心臓血管外科） 
当院の冠動静脈瘻9例の経験 -適応と周術期合併症について 
○鎌田 真弓1, 櫻井 一1, 村上 優1, 小坂井 基史1, 櫻井 寛久1, 野中 利通1, 佐藤 純2, 吉井 公浩2,
吉田 修一郎2, 西川 浩2, 大橋 直樹2 （1.中京病院 心臓血管外科, 2.中京病院 小児循環器科） 
新生児及び乳児期装着の心臓ペースメーカーの遠隔期成績について 
○宮本 隆司1, 松代 卓也1, 大西 義彦1, 深町 直之3, 友保 貴博2, 林 秀憲2, 岡 徳彦2, 宮地 鑑1

（1.北里大学医学部 心臓血管外科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科, 3.群馬県立小児医
療センター 臨床工学科） 
PA sling術後の気管成長に関する検討 
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋
彦1, 塩瀬 明3 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州大学病院 心臓血管外科） 
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当院における未熟児動脈管開存症の外科的治療成績とその適応
○鈴木 理大1, 城尾 邦彦1, 堀 愛莉花2, 中島 光一朗2, 西原 卓宏2, 八浪 浩一2, 中村 紳二2, 深江 宏治1, 塩瀬
明3 （1.熊本市民病院 小児心臓外科, 2.熊本市民病院 小児循環器内科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）
Keywords: 動脈管開存症, 未熟児, 手術適応
 
【背景】未熟児動脈管開存症(PDA)に対しての手術適応に関しては未だ一定した見解はない。当院ではインドメタ
シン抵抗性及び投与不能である症例を手術適応としている。【目的】当院における未熟児 PDAの外科的治療成績
と手術適応の妥当性の検討。【対象・方法】2010年1月から2019年12月の間に未熟児(在胎週数37週未満かつ出生
体重2500g未満)PDAに対して結紮術を行なった34例の治療成績を後方視的に検討するとともに、出生体重が
1000g以下の群(A群25例)とそれ以上の群(B群９例)に分けて比較検討した。【結果】在胎週数26.5±3.8週、出生体
重917±477g、手術時日齢27±14日、手術時体重1037±454g、術前併存疾患は脳出血(IVH)7例、壊死性腸炎
(NEC)2例、肺出血5例を認めた。術前インドメタシン投与症例は27例(79.4%)、インドメタシン投与回数は6.1±
2.4回であり、非投与例７例の理由は IVH合併3例、 NEC合併1例、クレアチニン値上昇1例、 NEC risk 2例で
あった。手術は全例左側開胸で行い、手術時間57±8分、手術死亡はなく、術後合併症として創感染1例、嗄声
1例、 NEC1例、乳糜胸2例を認めた。 A群/B群の患者背景としては出生体重683±165g/1564±463g、 PDA径(2.3±
0.5mm/3.3±0.9mm p＜0.05)は有意差を認めたが、左房上行大動脈比(2.0±0.3/1.8±0.3)、インドメタシン投与回数
(6.3±2.6回/5±1.4回)には有意差はなかった。手術時日齢は26±14日/27±14日、手術時間56±7分/59±9分で
あった。術後合併症において NEC(0/1(11.1%))、創感染(1(4%)/0)、嗄声(1(4%)/0)、乳糜胸(1(4%)/1(11.1%))で
は両群に差は認めなかったが、退院時の慢性肺疾患(18(72%)/2(22.2%) p=0.017)と、未熟児網膜症
(19(76%)/2(22.2%) p=0.013)は A群で有意に多く認めた。【結論】当院における未熟児 PDAの外科的治療成績は
良好であった。また出生体重が1000g以下の超低出生体重児においても良好な成績を得られており、当院の手術適
応は妥当であると考えられた。
 
 

当院の冠動静脈瘻9例の経験 -適応と周術期合併症について
○鎌田 真弓1, 櫻井 一1, 村上 優1, 小坂井 基史1, 櫻井 寛久1, 野中 利通1, 佐藤 純2, 吉井 公浩2, 吉田 修一郎
2, 西川 浩2, 大橋 直樹2 （1.中京病院 心臓血管外科, 2.中京病院 小児循環器科）
Keywords: 冠動脈瘻, 遠隔機成績, 早期手術
 
【背景】冠動脈瘻（ CAF）について，冠動脈が近接する心血管腔に直接開口する異常であり，頻度は正常心の
0.08-0.67%，先天性心疾患の0.3%．治療方法はカテーテル治療・外科治療であり，手術成績についてはともに良
好とされているが，合併症として虚血性の心電図変化，心筋梗塞，血栓形成，不整脈，脳梗塞， CAVFの再発があ
る．当院では9例の外科的治療を経験．そのうち3例について遠隔機成績ともに報告する． 
【症例1】生後7日，女児． RCA→ RV fistulaであり，他の心疾患なし． high flow shockのため手術施行．術後
経過は問題なく，生存退院．1歳児の心カテで RCA閉鎖が判明， RCA #3で閉塞し， LCAからの側副血行で末梢造
影．現在24歳，外来経過観察中． 
【症例2】生後15日，男児． RCA→ RV fistulaであり，他の心疾患なし．心電図にて ST低下あり， RCA flowの
stealによるものと判断．心不全進行のため，生後15日で手術施行．術直後から抗凝固療法開始したが POD 8に
RCA中枢に血栓の存在が判明． tPA投与し血栓は縮小したが残存．血栓は残存したが，末梢までの flowあり，
POD61退院．現在術後1年，外来通院中．2歳頃の CAG再検予定． 
【症例3】7ヶ月，男児． RCA→ RV fistula， valvular PS． PSにより肺血流はある程度制御されており，体重
増加を待ち手術施行． RCA切開し入口を直接縫合閉鎖． RCAの縫縮は剥離が困難で行えず．術後，少量の leakが
残存したが，冠動脈腔内に血栓はなし．現在，術後3ヵ月で外来通院中．近日中に心カテーテル検査予定． 
【考察】 RCA→ RV fistulaは高肺血流となり出生後早期に介入を必要とすること，心室に開口しており冠動脈内
膜が高速血流により損傷を受け，血栓形成が起きやすいと考えられる． CAFは手術死亡率は低いが，遠隔期も含
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めると血栓形成や閉塞などのリスクが上がるため，長期的なフォローが必要である．
 
 

新生児及び乳児期装着の心臓ペースメーカーの遠隔期成績につい
て

○宮本 隆司1, 松代 卓也1, 大西 義彦1, 深町 直之3, 友保 貴博2, 林 秀憲2, 岡 徳彦2, 宮地 鑑1 （1.北里大学医
学部 心臓血管外科, 2.群馬県立小児医療センター 心臓血管外科, 3.群馬県立小児医療センター 臨床工学科）
Keywords: ペースメーカー, 乳児早期ペーシング, 電池寿命
 
【目的】新生児期及び乳児期に装着されたペースメーカーの遠隔期成績については報告例が少ない。今回、1歳以
下の心室ペーシング装着症例についてその遠隔期成績を調査したので報告する。【方法】北里大学心臓血管外科
と群馬県立小児医療センターにおいて、1999年から2017年までに心室ペーシング(VVI又は DDD)を実施した14例に
ついて、年齢、性別、体重、手術適応、ペースメーカーの閾値、抵抗、電池交換期間、遠隔期合併症などを後方
視的に調査した。【成績】男児5例、女児9例。適応疾患は congenital AV block (n = 9), acquired AV-block
(n = 4, 房室中隔欠損症術後2例、グレン術後2例) , AV block type Mobitz II (n = 1)で、装着時の平均年齢
3.7±3.0ヶ月、平均体重3.9±1.3 kgであった。経過観察中止となった3例(装着後１年以内死亡2例/2年後心臓移植
1例)を除いた11例の平均観察期間は111±62.1ヶ月（48~247ヶ月）であった。電池交換1回の8例（交換時の平均年
齢58.3±32.0ヶ月と平均体重16.1±5.2 kg）の心室ペーシング閾値(V)とリード線抵抗値(Ω)の平均値を装着時と交
換時で比較すると1.6±0.9 vs. 2.4±0.9 (V)、715±378 vs. 733±240 (Ω)で、交換時で閾値の上昇傾向が認められ
たが有意差はなかった。また、初回装着時年齢60日未満4例と60日以上7例においては、5年未満の電池交換率
（100%, n=4 vs. 28.6 % n=2）が60日未満症例で有意に高率であった。【結論】1歳以下の心室ペーシング装着症
例において、初回装着時年齢年齢60日未満症例での電池交換は5年未満の可能性が高率のため、注意深い経過観察
が必要であると思われた。また、長期経過に伴う心室ペーシング閾値の上昇傾向が示唆されるため、頸静脈
リードへの変更時期についても綿密な観察が必要であると推察された。
 
 

PA sling術後の気管成長に関する検討
○松田 健作1, 落合 由恵1, 近藤 佑樹1, 藤本 智子1, 馬場 啓徳1, 渡邉 まみ江2, 宗内 淳2, 徳永 滋彦1, 塩瀬 明
3 （1.九州病院 心臓血管外科, 2.九州病院 小児科, 3.九州大学病院 心臓血管外科）
Keywords: PA sling, 気管狭窄, 気管形成術
 
【対象と方法】2006年8月から2016年8月までに当院で施行した PA sling 7例を対象とした。全例 PA slingによ
る気管狭窄とそれに伴う呼吸器症状を認めていたが、 PA sling修復術に際して気管形成術を施行しなかった。術
後の予後、気管の形態・成長について診療録を後方視的に参照し検討した。気管の形態については、 CT上の気管
内腔の最狭窄部径と狭窄率(正常部気管径–最狭窄部径/正常部気管径)を術前後で比較し評価を行った。【結
果】手術時年齢・体重の中央値はそれぞれ8.7ヶ月(2ヶ月–16歳)、7.3 kg(3.3–45 kg)であった。フォローアップ
期間の中央値は3年(0.2–9.2年)であった。2例で術前より呼吸挿管管理されていた。また5例で狭窄範囲が気管全
長の50%以上に及ぶ広範囲型気管狭窄であった。気管軟骨輪、気管軟化症、右肺低形成の合併をそれぞれ2例で認
めた。術前の気管の最狭窄部径、狭窄率の平均値はそれぞれ2.2 mm(1.5–2.8 mm), 61 %(51–79 %)であった。術後
の気管最狭窄部径は2.2 mmから2.9 mmと有意な増加を認め (p = 0.02)、気管の狭窄率は61 %から26%と術後は改
善を認めた (p ＜ 0.01)。術後早期死亡はなく呼吸不全による遠隔死亡を１例で認めたが、生存例は全例術後の
呼吸症状は改善を認めている。【結語】気管狭窄を伴う PA slingに対して気管形成術を併設しなかった気管狭窄
の成長について検討した。 PA sling修復と心内修復術のみで術後は気管狭窄部の成長と狭窄の改善を認め、臨床
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症状も改善した。重篤な気管狭窄を呈する PA slingでも、 PA sling修復のみで気管狭窄が改善する可能性を示
唆する結果であった。
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デジタルオーラル | 外科治療遠隔成績

デジタルオーラル（ II）93（ P93） 
外科治療遠隔成績3
指定討論者:上野 高義（大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科）
 

 
大動脈スイッチ手術後遠隔期の大動脈基部拡大に関する検討 
○立石 実1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 奥木 聡志1, 曹 宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2,
井上 奈緒2 （1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科） 
当院における修正大血管転位症に対する解剖学的修復術の中期成績 
○腰山 宏, 太田 恵介, 渡辺 謙太郎, 石道 基典, 伊藤 弘毅, 村田 眞哉, 廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 坂
本 喜三郎 （静岡県立こども病院） 
当院における純型肺動脈閉鎖症に対する治療戦略・遠隔成績の検討 
○櫻井 牧人1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷 香菜子1, 上田 知実1, 浜道 裕二1, 矢崎 諭1, 嘉川 忠博1

, 和田 直樹2, 高橋 幸宏2 （1.日本心臓血圧研究振興会附属 榊原記念病院 小児循環器科, 2.日本心
臓血圧研究振興会附属 榊原記念病院 心臓血管外科） 
無脾症候群患者の房室弁逆流に対する弁形成術の長期成績 
○後藤 拓弥, 小谷 恭弘, 辻 達典, 迫田 直哉, 小林 泰幸, 堀尾 直裕, 川畑 拓也, 黒子 洋介, 末澤
孝徳, 廣田 真規, 笠原 真悟 （岡山大学 医歯薬学総合研究科 心臓血管外科） 
両側 SVC合併左心低形成症候群における肺動脈成長に関する検討 
○大塚 雅和1, 佐川 浩一1, 中村 真1, 石川 友一1, 兒玉 祥彦1, 倉岡 彩子1, 角 秀秋2, 中野 俊秀2,
小田 晋一郎2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科） 
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大動脈スイッチ手術後遠隔期の大動脈基部拡大に関する検討
○立石 実1, 小出 昌秋1, 國井 佳文1, 奥木 聡志1, 曹 宇晨1, 新堀 莉沙1, 中嶌 八隅2, 金子 幸栄2, 井上 奈緒2

（1.聖隷浜松病院 心臓血管外科, 2.聖隷浜松病院 小児循環器科）
Keywords: Transposition of great artery, Arterial switch operation, Aortic root dilation
 
【背景】完全大血管転位症(TGA)に対する大動脈スイッチ手術(ASO)の術後遠隔期の続発症として大動脈基部拡大
が散見される. 
【目的】当院における ASO術後遠隔期の大動脈基部の拡大傾向について検討すること. 
【対象と方法】1998年1月以降に ASOを施行した症例で,術後5年以上経過し,かつ心エコーを術後2回以上施行した
26症例. 診断は TGA(I) 20例, TGA(II) 2例, DORV 4例. DORV 4例と TGA(II) 1例で ASOに先行して PABを行って
いる.平均観察期間11.8年(median 12.9, IQR 7.5-14.9). 後方視的に検討した心エコーは合計120回(平均4.6回
/症例). 大動脈弁輪径, Valsalva洞径の変化を Z-scoreで経時的に評価した. 
【結果】遠隔死亡なし.大動脈基部拡張および大動脈弁逆流に対する再手術症例なし.大動脈弁輪径, Valsalva洞
径の Z-scoreの術直後,5年,10年,15年の中央値は,大動脈弁輪: median(IQR) 3.6(1.0-5.0), 2.7(2.5-3.9),
1.9(1.0-3.4) ,2.5(1.8-5.0), Valsalva径：2.5(1.9-3.9), 2.7(1.1-3.2), 2.6(2.2-2.3), 3.3(1.6-5.4)と術後
20年まで Z-scoreの中央値の変化に有意差を認めなかった. また遠隔期に mild以上の ARを認めた症例は9例
あったが,大動脈弁輪径, Valsalva洞径との関連はなく,大動脈基部拡張を認めるが ARのない症例もあった. 術直
後大動脈弁輪の Z-score高値であったが成長に伴い Z-scoreが低下する症例を複数例認めた. 
【結語】 ASO術後の大動脈基部は冠動脈再建の術式（両側トラップドア法）に伴いほぼ全例で術直後から拡大し
ているが, 今回の検討では成長を考慮すると進行性の拡大傾向は認めなかった.
 
 

当院における修正大血管転位症に対する解剖学的修復術の中期成
績

○腰山 宏, 太田 恵介, 渡辺 謙太郎, 石道 基典, 伊藤 弘毅, 村田 眞哉, 廣瀬 圭一, 猪飼 秋夫, 坂本 喜三郎
（静岡県立こども病院）
Keywords: 修正大血管転位症, 解剖学的修復術, 機能的修復術
 
【背景・目的】修正大血管転位症に対する治療方針において、機能的修復術と解剖学的修復術では未だ議論があ
り、施設により治療方針に違いがあるのが現状である。当院では近年、積極的に解剖学的修復術の方針としてお
り、その中期成績を検討した。【方法】1998年9月から2020年2月までの修正大血管転位症 50例のうち、解剖学的
修復術を施行した23例を対象。手術時年齢中央値3.2(0.8-12)歳、手術時体重中央値11.9(7.76-38)kg。診断は、
ccTGA 4例、 ccTGA LVOTO 1例、 ccTGA VSD 2例、 ccTGA VSD LVOTO 9例、 ccTGA VSD PA 7例、 ccTGA iAVSD
1例。先行手術は PAB11例(高肺血流制御5例、左室トレーニング6例)、 BTS 7例、 BDG 2例、 TVP 2例、 Arch
repair 1例。【結果】術式は、 Senning Rastelli 4例、 Senning Rastelli DKS 2例、 Mustard Rastelli 2例、
hemi-Mustard Rastelli 4例、 hemi-Senning Rastelli 2例、 hemi-Senning Aortic translocation 1例、
Senning ASO 8例。平均人工心肺時間 310±52.7分、平均大動脈遮断時間 167±30.8分。病院死亡なし。遠隔期死亡
3例(初期の症例、全て Senning Rastelli)。原因は DCMによる心不全1例(術後6.4年)、突然死1例(術後
10.3年)、敗血症1例(術後7ヶ月)。術後生存率は1年94%、5年94%、10年82%。平均観察期間5.1±3.9 年。全例 NYHA
I、直近の BNP 56.7±51.8。再手術は PMI 4例、 re-RVOTR 2例、 PVO release 1例、 catheter ablation
1例。エコーでは心収縮良好18例、軽度低下2例であり、肺静脈通路、体静脈通路ともに狭窄は認めな
かった。【考察・結論】当院における修正大血管転位症に対する解剖学的修復術の中期成績は良好であった。手
術侵襲は大きいが、解剖学的左室を体心室とすることで機能的修復術よりも優れている可能性がある。ただ
し、左室トレーニング後の症例では遠隔期左室機能不全の可能性が、 Rastelli症例では再手術の可能性があ
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り、今後も注意深い経過観察が必要である。
 
 

当院における純型肺動脈閉鎖症に対する治療戦略・遠隔成績の検
討

○櫻井 牧人1, 前田 佳真1, 小林 匠1, 吉敷 香菜子1, 上田 知実1, 浜道 裕二1, 矢崎 諭1, 嘉川 忠博1, 和田 直樹
2, 高橋 幸宏2 （1.日本心臓血圧研究振興会附属 榊原記念病院 小児循環器科, 2.日本心臓血圧研究振興会附属
榊原記念病院 心臓血管外科）
Keywords: PAIVS, 治療戦略, 遠隔予後
 
【背景】純型肺動脈閉鎖症(PAIVS)は病態に多様性をもつ疾患であり，その治療戦略についてはまだ議論も多
い．また遠隔期成績に関しての検討も重要である．【目的】当院における PAIVSに対する治療戦略をまとめ、遠
隔期予後や治療戦略の妥当性について検討する．【対象・方法】対象は当院に定期通院している PAIVS患者
74例．年齢0-40歳(中央値12.9歳)．最終治療が二心室修復群(B群)29例， One and one-half repair群
(O群)10例， Fontan型修復群(F群)35例．各群の臨床的特徴や治療経過，遠隔期予後などについて診療録を用い後
方視的に検討した．【結果】三尖弁輪径対正常比は B群87%(63%-110%)， O群86%(82%-93%)， F群47%(18%-77%)と
F群は有意に低値(p＜0.01)であったが， B群と O群では差がなかった．右室容積対正常比は B群84%(41%-136%)，
O群40%(23%-49%)， F群28%(13%-75%)と B群が有意に高値(p＜0.01)であった．初回治療としてバルーン肺動脈弁
形成術(PTPV)を選択した例は15例あり，うち14例(93%)は B群，1例(7%)が O群であった．肺動脈弁切開術(±体肺
動脈シャント術)を選択した症例は19例あり，うち12例(63%)が B群，3例(16%)が O群，4例(21%)が F群で
あった．体肺動脈シャントのみを施行した症例は37例あり，うち2例(5%)が B群，6例(15%)が O群，29例(78%)が
F群であった．生後早期死亡例を2例認めたが，遠隔期死亡症例は認めなかった．遠隔期の左室収縮能や NT-
proBNP値は各群で差を認めなかったが， B群では遠隔期に中等度以上の肺動脈弁逆流を有する症例が14例(48%)あ
り， 肺動脈弁逆流が軽度以下の群と比較して，修復術前の右室容積対正常比が有意に低値であった(62% vs
101%， p＜0.01)．【結論】初回治療で PTPVを選択した患者はほぼ全例が二心室修復に到達している．生命予後
や遠隔期の左室収縮能は各群とも良好であったが，二心室修復術前の右室容積が小さい群では遠隔期の肺動脈弁
逆流が強い傾向にあった．
 
 

無脾症候群患者の房室弁逆流に対する弁形成術の長期成績
○後藤 拓弥, 小谷 恭弘, 辻 達典, 迫田 直哉, 小林 泰幸, 堀尾 直裕, 川畑 拓也, 黒子 洋介, 末澤 孝徳, 廣
田 真規, 笠原 真悟 （岡山大学 医歯薬学総合研究科 心臓血管外科）
Keywords: 無脾症候群, 弁形成, 長期成績
 
無脾症候群患者の房室弁逆流に対する弁形成術の長期成績【背景】無脾症候群患者において房室弁逆流はしばし
ば心不全の要因となる。無脾症候群患者の房室弁形成術の長期成績を評価することは、よりよい房室弁形成の方
法を考えるうえで重要である。【目的】我々は最近20年の無脾症候群患者の単一施設での長期成績をまとめ、評
価した。【方法】岡山大学で2000年から2009年の間に房室弁形成術をうけた無脾症候群患者の手術記録、検査
データを抽出し解析した。【結果】2000年から2009年の10年間で無脾症候群の患者75例に手術を行い、そのうち
19例（25%）に房室弁形成術を行った。この房室弁形成を行った19例のうち6例（31%）には総肺静脈還流異常症の
合併を認めた。弁形態は5例が三尖弁、14例が共通房室弁であった。追跡期間の中央値は145ヶ月、初回房室弁形
成の年齢の中央値は14ヶ月であった。弁形成を行った患者の死亡率は21%（4/19）、弁への再介入回避率は63％
（12/19）であったのに対し、弁形成を行わなかった56例の死亡率は26%（15/56）であった。弁形成を行った症例
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の生存率は79％（14/19）であった。弁形成の方法は、弁尖への介入では二弁口化（6例）、クローバーテク
ニック（1）、交連閉鎖（3）、クレフト閉鎖（2）、片側弁口閉鎖（2）であった。弁輪への介入として部分的な
弁輪形成を12例（63%）に行った。【結論】房室弁形成を行った無脾症候群の患者群の治療成績は良好とはいえな
いが、弁形成を行わなかった患者群の死亡率と同等であった。
 
 

両側 SVC合併左心低形成症候群における肺動脈成長に関する検討
○大塚 雅和1, 佐川 浩一1, 中村 真1, 石川 友一1, 兒玉 祥彦1, 倉岡 彩子1, 角 秀秋2, 中野 俊秀2, 小田 晋一郎
2 （1.福岡市立こども病院 循環器科, 2.福岡市立こども病院 心臓血管外科）
Keywords: HLHS, 肺動脈狭窄, bil.SVC
 
【はじめに】左心低形成症候群術後の合併症として左肺動脈狭窄があり、 Norwood手術後の大動脈の走行や両側
肺動脈絞扼術の影響などが考えられる。肺動脈狭窄は時に肺動脈形成術や Stent留置などの処置が必要とな
り、構造上左の狭窄であることが多い。肺動脈狭窄の原因として肺動脈血流の影響を検討するため、片側 SVCと
両側 SVCで検討を行った。【方法】出生日が2000年1月から2019年12月で、当院にて Fontan手術を施行された
HLHS患者を抽出し、両側 SVC・片側 SVCに分類してカルテを用いて後方視的検討を行った。データ欠損の多いも
の、染色体異常・遺伝子異常のあるものは除外した【結果】上記検討期間において Fontan術後にカテーテル検査
を施行した片側 SVC 87例、両側 SVC 12例の HLHS患児を検討した。 Fontan手術前には PA indexは両側 SVC：片
側 SVC＝210.9:177.4(p=0.054)で両側 SVC群で高い傾向で、特に左肺動脈(簡易的に LPA径/BSAを使用)は両側
SVC:片側 SVC=15.9:12.7(p=0.0323)と両側 SVC群で有意に高い結果となった。しかし上記計測値は Fontan術後半
年のカテーテル検査では PA index 両側 SVC:片側 SVC＝177:179(p=0.89)、 LPA/BSA 両側 SVC：片側
SVC＝12.2:12.5(p=0.73)と有意差はなく、直近のカテーテル検査でも同様であった。【考察】両側 SVCでは片側
SVCと比較し LPA血流が増えることで末梢肺動脈の成長が見込まれると考えられた。
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デジタルオーラル

デジタルオーラル多領域専門職部門（ I）01（ TRO01） 
指定討論者:井林 寿恵（京都府立医科大学附属病院）
 

 
左心低形成症候群患児の移行期支援の一例 
○小出 沙由紀 （愛媛大学医学部附属病院 看護部 小児総合医療センター） 
先天性心疾患患者と家族の成人医療への移行に関する認識 
○中垣 紀子1, 川口 直樹2, 大野 拓郎2 （1.大分県立病院 小児科外来, 2.大分県立病院 小児科） 
先天性心疾患患者における成人移行期支援の効果 
○平賀 佑香, 橘 ゆり （宮城県立こども病院） 
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左心低形成症候群患児の移行期支援の一例
○小出 沙由紀 （愛媛大学医学部附属病院 看護部 小児総合医療センター）
Keywords: 左心低形成症候群, 移行期支援, 移行期チェックリスト
 
【背景】 ACHD患者の増加に伴い、移行期医療の重要性が増している。 A病院では、移行期 ACHD外来が開設さ
れ、移行期医療の体制は整い始めている。各医師によって移行期支援がなされているが、看護師からの支援は不
十分である中、母親が移行期支援の視点を持って患児に関わっている症例を経験したため提示する。【目的】重
症 CHD患者の今後の移行期支援の示唆を得るため、本症例の患児に対する移行期支援についてまとめ報告す
る。【対象】6歳の左心低形成症候群の患者。 Fontan手術を実施。20XY年春より普通学校の支援学級に入
学。【倫理的配慮】患者家族へ、研究の参加、同意の撤回は自由であること、研究不参加による治療の不利益は
生じないことを説明し同意を得た。 A病院倫理審査委員会の承認を得ている。【方法】移行期支援に関する情報
を母親から聞き取り、過去の診療記録からデータを抽出した。【結果】患児は発達遅滞があり、自分が理解でき
ないと質問を何度も繰り返したり、泣き詰めてチアノーゼが増強していた。母親が独自に、身体的症状、内服
薬、治療の必要性を掲載した絵本を作成し、児は楽しみながら、自己の特徴を認識していた。検査や手術の前に
は本人が分かる言葉で理解させており、 Fontan手術に関しては「酸素をなくして心臓さんを元気にするために手
術を頑張る」と認識していた。【考察】健康管理の主体を患者自身に移すために、子ども自身への説明は、子ど
もが一定の年齢に達するのを待って行うのではなく、初めて受診をした時から、その年齢と理解度に応じて
行っていくことがより望ましいと言われている。看護師が、患児の性格や状態をよく知る母親の思いや価値
観、取り組みを尊重し、本人の理解度を確認しながら、サポートしていくことが重要である。今後は、移行期
チェックリストの導入を行い、看護師からの支援を充実させ、多職種で患児の移行期支援について共有、連携し
ていく必要がある。
 
 

先天性心疾患患者と家族の成人医療への移行に関する認識
○中垣 紀子1, 川口 直樹2, 大野 拓郎2 （1.大分県立病院 小児科外来, 2.大分県立病院 小児科）
Keywords: 先天性心疾患, 成人移行, 認識
 
近年の小児期医療や手術技術の進歩により、先天性心疾患が成人を迎えることが多く、後期合併症を発症して成
人後に治療を必要とすることも少なくない 。当院では、小児外来に定期受診している18歳以上の患者は約80名で
あり、成人への移行期患者に対しての支援が確立できていない。【目的】当院における先天性心疾患患者の成人
への移行に対する現状と課題を明らかにする【方法】小児外来通院中の先天性心疾患患者を有する18歳以上の患
者とその家族に対して、令和1年7月～10月に質問紙調査を行った。基本属性のほか、成人移行に対する不安や希
望、小児医療継続への違和感を単純集計とクロス集計で分析、自由記載は質的に分析した。【結果】成人移行に
対する不安は、あると回答した人は17名(53％)であり、家族の回答は全員あると回答。成人移行に対する希望
は、あると回答した人は6名(25％)、ないと回答した人は11名(46％)、どちらでもよいと回答した人は7名
(29％)。小児医療継続への違和感があると答えた人は7名(29％)、ないと回答した人は17名(71％)。自由記載から
６カテゴリーが抽出され、『』で示す。『慣れ親しんだ環境の変化』『主治医の交代』『小児医療からの引き継
ぎ』『医療費の負担』『成人医療に対する情報不足』『小児科への羞恥心』であった。【考察】小児から成人移
行に関する課題として、幼少期から入院や通院をしている患者は、小児医療への信頼感が強く、移行の希望を持
たない傾向がわかった。知的や重症心身障害を持つ家族や合併症、後遺症等がある患者は、小児科以外に複数科
を受診する必要があるため、『成人医療に対する情報不足』があり、『小児医療からの引き継ぎ』が行われるの
かといった不安がある。【結論】患者や家族が安心して移行の準備を勧められるように小児科と成人の科が連携
していくことが重要である。
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先天性心疾患患者における成人移行期支援の効果
○平賀 佑香, 橘 ゆり （宮城県立こども病院）
Keywords: 先天性心疾患, 成人移行, 移行期支援
 
【目的】移行期支援の効果と患者の思いを知ることにより今後の課題を明らかにする。【方法】移行期支援を受
けた複雑心奇形の患者へ《病気・治療に関する知識》《体調不良時の対応》《医療者とのコミュニ
ケーション》《自立した受診・セルフケア行動》など6カテゴリー21項目と、移行期支援の開始時期や移行後
困ったことなど5項目について質問紙調査を実施した。【結果】回答を「あてはまる（4点）」「ややあてはまる
（3点）」「あまりあてはまらない（2点）」「あてはまらない（1点）」として計算し支援前と比較した。平均年
齢は19.2歳、質問紙の平均得点は支援前54.7±9.2、支援後62.7±8.4であった。平均得点が最も高かったのは〈外
来予約の時期を把握し、忘れないための工夫ができる〉で、平均得点が最も低かったのは〈妊娠・出産・性の問
題について相談したことがある〉であった。支援後に得点が上昇した項目は、〈外来予約の方法を知ってい
る〉〈処方箋の期限や、期限が過ぎた時の対応を知っている〉など《自立した受診・セルフケア行動》の項目で
多く、《病気・治療に関する知識》は微増だった。《日常生活で気をつけていること》として怠薬しない、体調
管理をするという回答があった。《移行して困ったこと》として医師が変わる不安が挙げられた。【考察・結
論】《自立した受診・セルフケア行動》の項目で得点が上昇したのは、移行期支援により自己管理への動機づけ
がなされた結果と考えられる。《病気・治療に関する知識》の得点は微増であり、十分な理解を得るためには外
来診察の時間だけでは足りないことが示唆された。患者の発達段階に応じて繰り返し説明することで、確かな知
識と理解が得られると考える。さらに、いずれは成人期医療施設への移行が必要となってくることと、その理由
も含めて早い段階から説明することで、患者、家族ともに今後の見通しを立てられると考える。
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デジタルオーラル

デジタルオーラル多領域専門職部門（ I）02（ TRO02） 
指定討論者:辻尾 有利子（京都府立医科大学附属病院）
 

 
Fontan術後の難治性腹水に対する腹腔ドレーン留置による臨床的・社会的効
果の検討 
○森貞 敦子1, 安保 小百合1, 佐藤 一寿2, 脇 研自2 （1.倉敷中央病院 看護部, 2.倉敷中央病院 小
児科） 
Fontan術後患者の言語発達と経管栄養の関連 
○澁井 香葉子, 相原 慎, 小野 晋, 尾方 綾, 柳 貞光, 上田 秀明, 岩佐 美可 （神奈川県立こど
も医療センター） 
子どもが主体的に心臓カテーテル検査を受けるための参加型プレパ
レーションの実施 
○坪倉 綾奈, 服部 佳世子, 樋口 靖子, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター） 
先天性心疾患児の小学校生活に関するインタビュー調査－母親と教師の視点
の相違に着目して－ 
○川崎 友絵, 萩本 明子 （同志社女子大学 看護学部） 
保育施設の心疾患児の健康管理・心事故予防対策－施設管理者への面接調査
から－ 
○久保 恭子1, 鮎沢 衛2, 及川 裕子3 （1.東京医療保健大学 立川看護学部 看護学科, 2.日本大学
医学部, 3.国際医療福祉大学 看護学部 看護学科） 
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Fontan術後の難治性腹水に対する腹腔ドレーン留置による臨床
的・社会的効果の検討

○森貞 敦子1, 安保 小百合1, 佐藤 一寿2, 脇 研自2 （1.倉敷中央病院 看護部, 2.倉敷中央病院 小児科）
Keywords: Failed Fontan, 難治性腹水, 在宅療養
 
【背景・目的】 Fontan術後遠隔期の合併症である腹水貯留は、対症療法として腹水除去を行うが、奏功する治療
がなく対応に苦慮する。今回、大量腹水により頻回の入退院を繰り返す Fontan術後患者に腹腔ドレーンを留置
し、在宅での腹水排液を可能にした。その臨床的、社会的有用性について検討を行ったので報告する。  
【対象】 A氏 中学生女児 既往歴：無脾症候群、右室型単心室、肺動脈狭窄、総肺静脈還流異常にて3歳時に
Extracardiac TCPCを施行。術後高度徐脈でペースメーカー植え込み術実施、静脈-静脈シャントによる低酸素血
症、鋳型気管支炎、低蛋白血症を併発している。約2年前より腹水貯留がみられ、約1週間ごとに入院し、腹腔穿
刺による排液を行っていた。  
倫理的配慮：患者の匿名性の保持を行い、学会発表について患者と保護者の了承を得た。  
【結果】経時的に入院時の腹部膨満と1回排液量が増加し、苦痛の訴えが増え、1年後には排液希望の入院が週2回
以上になった。 Fontan循環の破綻を改善させる手段がなく、今後状態の増悪から頻回・長期入院の可能性がある
ことを家族に説明した。家族は患児らしい生活をさせてあげたい希望があり、少しでも自宅で過ごせるために在
宅で腹水排液をできる方法を検討した。  
ご家族の同意を得て、8FrトロッカーアスピレーションキットRを留置型腹腔ドレーンとして下腹部に挿入し、自宅
排液ができるよう物品調整や手技の検討、母への指導を行った。同時に、在宅支援のため訪問診療と訪問看護を
調整・導入した。ドレーン挿入後は定期的に自宅で排液を行い、入院回数は月3～4回と腹水増加前から増えるこ
とはなかった。  
【考察】 Failed Fontan患者の問題は多岐にわたり、有効な治療も少なく個別に対応する必要がある。医学的管
理と QOLとのバランスが重要であり、本患者は腹水の増悪で頻回、長期の入院を余儀なくされていた可能性が高
く、ドレーン留置の意義は大きいと考える。
 
 

Fontan術後患者の言語発達と経管栄養の関連
○澁井 香葉子, 相原 慎, 小野 晋, 尾方 綾, 柳 貞光, 上田 秀明, 岩佐 美可 （神奈川県立こども医療セン
ター）
Keywords: Fontan術後, 言語発達, 経管栄養
 
【背景】 Fontan術後患者の長期生存に伴う成人医療への移行にあたり、心理社会的発達に関心が高まってい
る。幼児期の言語発達の遅れに手術時期が関係していることが明らかとなっているが、この時期は心負荷の軽
減、誤嚥予防等のため経管栄養を行う場合が多い。経管栄養により口腔機能を十分に使うことなく過ごすこと
が、言語発達に影響を与える要因の一つと考えた。【目的】 Fontan術後患者の言語発達に影響を与えると考えら
れる経管栄養を含むいくつかの身体的要因を変数に統計的に分析し、経管栄養の影響を明らかにする。【方
法】2012年１月～2017年6月に出生し、当院で Fontan手術をうけた患者のうち、3～4歳時に新版 K式発達検査を
行った43例を対象とした。新版 K式発達検査の「言語・社会」の DQ、「経管栄養を使用した日数」、「出生体
重」、「 Fontan手術を受けた月齢」、「 ICU滞在総日数」、心不全の程度として Fontan術後1年後の「中心静脈
圧値」を診療録から抽出し、相関をみた。【結果】「言語・社会」の DQを従属変数として重回帰分析を行った結
果、「言語・社会」に対する有意確率は、「経管栄養を使用した日数」が0.245、「出生体重」は0.366、「
CVP値」は0.200であった。一方、「 Fontan手術を受けた月齢」は0.003、「 ICU滞在日数」は0.001と強い負の相
関を認めた。今回の分析に使用したデータのモデルの調整済み R２乗値は0.367であった。【結論】経管栄養や心
不全の程度等の身体的状態が言語発達に直接影響しているとは考えにくいことが明らかになった。一方で手術時
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期や ICU滞在期間が言語発達に影響していることが示唆された。身体的な視点で検討した項目であったが、これ
らに含まれる意味を改めて検討する必要があると考える。また、言語発達の遅れは就学までにキャッチアップす
るという報告があり、キャッチアップの過程に影響する要因も明らかにし、周術期以降の看護に活かしていきた
い。
 
 

子どもが主体的に心臓カテーテル検査を受けるための参加型プ
レパレーションの実施

○坪倉 綾奈, 服部 佳世子, 樋口 靖子, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター）
Keywords: 心臓カテーテル検査, 先天性心疾患, プレパレーション
 
 
【はじめに】当病棟は小児循環器の内科・外科病棟であり、先天性心疾患の子どもが多く入院している。心臓カ
テーテル検査は侵襲を伴う検査だが、クリニカルパスを使用し短期入院であることから若手の看護師が担当する
ことが多い。 
【目的】子どもが主体的に検査に取り組めるよう参加型の説明絵本、シール台紙を保育士と作成しプレパ
レーションを行った結果、子どもの検査や処置の受け入れにどう影響したか看護師の視点で振り返る。 
【方法】絵本は子どもが主治医、担当看護師の写真を選んで貼れるようにし、検査室への行き方を自分で選ぶな
どして一緒に完成できるものとした。退院までの検査や処置の流れをひと繋ぎにしたシール台紙を作成し、子ど
もが乗り越える内容を明確にした。更に検査前後の気持ちを子どもに絵やシールで表現できる欄を作った。プレ
パレーションの勉強会を行い理解した看護師により3例使用し、その結果について看護師間で振り返りの場を設け
意見交換を行った。本人の同意と看護部承認を得た。 
【結果】看護師から「子どもが絵本に興味を持ち主体的に説明を聞くことができた」「処置が終わる度にシール
を一緒に貼ることで子どもの頑張りを共有・肯定できた」「完成したシール台紙を家族に見せて達成感を感じて
いる発言があった」「今後の予定が分かることで治療に対する拒否が減った」などの意見があった。 
【考察】参加型の説明媒体を使用することで子どもの主体性を引き出す援助に繋がった。また、子どもの自己肯
定感を高めることができ、次の検査に前向きに参加できる姿勢を持つことに繋がったと考える。先天性心疾患の
子どもは生涯に渡り治療、経過観察、セルフケアの継続が必要な場合が多い。発達、理解度に合わせた参加型の
プレパレーションを幼少期から継続して行うことで自分なりの意思表明をする習慣が身につき、治療方針や検査
に関する説明を聞くことで自己の疾患を理解できると考える。
 
 

先天性心疾患児の小学校生活に関するインタビュー調査－母親
と教師の視点の相違に着目して－

○川崎 友絵, 萩本 明子 （同志社女子大学 看護学部）
Keywords: 先天性心疾患, 小学校生活, 母親と教師
 
【目的】先天性心疾患児の小学校生活には保護者と教師の協力が不可欠であるが、立場や認識の違いから相互理
解が難しく齟齬が生じることがある。そこで、先天性心疾患児の小学校生活の現状を母親と教師双方の視点から
検討した。 
【方法】 
研究協力者は、先天性心疾患児を持つ母親10名と患児が通う小学校の教師6名（担任教師と養護教諭、各
3名）。母親と教師各々に小学校生活の現状に関して、2017年12月～2018年7月に半構成的面接を行った。面接内
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容を録音、逐語的に記述し意味のある文節をコード化、意味内容の類似性にてカテゴリー化し、抽出されたカテ
ゴリーに基づき概念の関係性を表した。本研究は同志社女子大学の倫理審査委員会の承認を得た（承認番
号：2016-31）。 
【結果】 
母親の年齢は30～60代、子どもの年齢は8～29歳、疾患はファロー四徴症、両大血管右室起始等、学校は普通学級
6名、支援学級3名、特別支援学校1名であった。教師の年齢は20～50代、教師歴は7年～33年、担当は普通学級
2名、支援学級1名であった。母親から抽出されたコアカテゴリーは＜ I心臓病とともに生活しているわが子＞＜
II学校生活を送る上で母親が感じる問題点＞＜ III学校生活への要望と母親の思い＞＜ IV成長とともに変化する
問題と将来への不安＞の4個、教師からは＜ i学校生活の中での心臓病の児童の姿＞＜ ii学校生活を送る上で生
じる問題点＞＜ iii学校生活の中での指導と配慮＞＜ iv保護者との関係性＞＜ v医療との連携の現状＞の5個で
あった。 
【考察】 
小学校生活に関して母親は、＜ I＞子どもの生活全般や＜ IV＞変化する問題と将来の不安等、幅広く長期的な視
点で学校生活を捉え、教師は＜ i＞学校の中での姿や＜ iii＞学校での指導と配慮等、学校生活の枠組みの中で
の視点で捉えており相違が認められた。しかし、主治医と学校の連携強化やさらなる医療の介入への要望は共通
点と考えられた。
 
 

保育施設の心疾患児の健康管理・心事故予防対策－施設管理者
への面接調査から－

○久保 恭子1, 鮎沢 衛2, 及川 裕子3 （1.東京医療保健大学 立川看護学部 看護学科, 2.日本大学 医学部, 3.国
際医療福祉大学 看護学部 看護学科）
Keywords: 保育園, 心疾患児, 心事故
 
【背景】2008年～2013年の保育施設における園児の突然死事例は26件であり、突然死の原因のひとつに心疾患が
ある。学齢児では心臓検診が義務づけられ、また、教職員の心肺蘇生法の研修の普及により心事故数は劇的に減
少した。一方、保育施設に通う乳幼児には心臓検診の機会がなく、保育職員らの心肺蘇生法の研修も十分ではな
い。【目的】保育施設の心疾患児の健康管理・心事故予防対策を明らかにし、今後の保育施設における心事故予
防に向けた対策を考える資料とする。【方法】2018年6～2019年2月、保育施設長8名に面接調査を行い、 KJ法を
参考に分析した。倫理的配慮は所属する機関の倫理委員会の承認を得て実施した。【結果】面接協力者は30代か
ら60代、男性1名、女性７名であった。心疾患児の入園は【特別な配慮がいらない心疾患児】であれば可能であ
り、【親が児の健康管理を実施】していた。心事故予防対応は SIDS予防対応に準じて、児の【呼吸状態の確
認】を行っており、このことは「保育士の神経が磨り減るほど大変」と【保育士の負担】となっていた。心肺蘇
生法の研修では【研修の時間が十分に取れない】【研修予算が限られている】【実際に重大事故がおきる想像が
できない】という意見があった。【考察】 地域の保育園に通う心疾患児の健康管理は母親が行い、特に施設に問
題は生じていない。現在実施している心事故予防を含めた SIDS予防対策は保育士の負担となっており、今後、よ
り負担の軽い対応策を検討する余地がある。保育士らは心事故などの重大事故が起きる可能性は理解していても
事故が生じたときの状況のイメージ化はなく、今後、恐怖を与えるのではなく、実際に事故が起きた際の状況の
理解と対応についての説明が必要である。【結論】保育施設に通う心疾患児の健康管理は母親が行っており、心
事故予防対策は SIDS対策に準じていた。
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デジタルオーラル

デジタルオーラル多領域専門職部門（ I）03（ TRO03） 
指定討論者:田中 美奈子（京都府立医科大学 小児医療センター）
 

 
循環器内科外来における高度医療セクレタリー配置による効果および臨床的
役割 
○田中 祥子1, 上田 秀明2, 柳 貞光2 （1.神奈川県立こども医療センター 医療情報管理室, 2.神奈
川県立こども医療センター 循環器内科） 
多職種連携アプローチにより退院が可能となった左心低形成症候群遠隔期慢
性疼痛患者の一例 
○古賀 文佳1, 柳 貞光4, 堀木 としみ1, 廣内 千晶2, 佐久間 麗3, 森谷 幸絵5 （1.神奈川県立こど
も医療センター 緩和ケアサポートチーム, 2.神奈川県立こども医療センタ－児童思春期精神科,
3.神奈川県立こども医療センタ－臨床心理科, 4.神奈川県立こども医療センタ－ 循環器内科,
5.神奈川県立こども医療センター 看護局） 
難手術を受ける先天性心疾患児への最善の関わりについて悩む母に介入した
一例 
○服部 佳世子, 樋口 靖子, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター） 
終末期が予測された急性期にある児の同胞面会の大切さ 
○宮里 依里, 川上 舞, 権守 礼美 （榊原記念病院） 
子どもの医療に携わる看護師長と副看護師長が直面する倫理的問題とその対
処 
○辻尾 有利子1, 井林 寿恵2 （1.京都府立医科大学附属病院, 2.京都府立医科大学 小児医療セン
ター） 
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循環器内科外来における高度医療セクレタリー配置による効果
および臨床的役割

○田中 祥子1, 上田 秀明2, 柳 貞光2 （1.神奈川県立こども医療センター 医療情報管理室, 2.神奈川県立こども
医療センター 循環器内科）
Keywords: 医師事務作業補助者, 外来診療, チーム医療
 
【背景】医師事務作業補助者の使命は、医師の事務的業務を支援することで医師が診療業務に専念できる環境を
確保し、医療の質向上と病院運営の全体に資することである。当院では2015年、高度医療セクレタリー（以下、
MS）を導入。 MSは特定の診療科、医師に配属され、高度なレベルの業務遂行が可能で、主に外来診療時に同席
し、診療記録の代行入力、医師の指示のもとオーダー入力も行う。また複雑な内容やカルテでは伝えきれない内
容は、関連部門や該当職種へ直接伝えている。【目的】循環器内科外来での MS導入効果の検討。【方法】１．
MS導入前後の診療録文字数を電子カルテの記録から後方視的に検証。２．外来看護師、検査技師、ソーシャル
ワーカー、受付クラークなど12名を対象に MS導入効果に対するアンケート調査を実施し、分析を行った。【結
果】1． A医師の診療録文字数の2か月の平均は導入前（患者予約数333名）291文字、1年後（患者予約数
356名）308文字、2年後（患者予約数362名）334文字、3年後（患者予約数325名）333文字と増加。 B医師の診療
録文字数の2か月の平均は導入前（患者予約数272名）240文字、1年後（患者予約数255名）377文字、2年後（患者
予約数240名）368文字、3年後（患者予約数255名）373文字と増加。また母子手帳から、幼少時の身長・体重・頭
囲の実測値や予防接種歴を入力。2．アンケート調査の結果は、カルテ内容が見やすくなった9名、やや見やすく
なった3名。患者情報を共有しやすくなった9名、やや共有しやすくなった3名。医師に対する要望を出しやすく
なった8名、患者待ち時間の短縮7名、診療がスムーズになった7名。【考察と結論】 MS配置後、診療録文字数の
増加、患者背景や発達に関する記録の充実により患者状態の把握がスムーズとなり外来診療に貢献できた。ま
た、客観的立場でチーム連携の隙間に関わり、スタッフ間の患者情報共有、多職種の連携を促し、チーム医療の
推進に繋がった。
 
 

多職種連携アプローチにより退院が可能となった左心低形成症
候群遠隔期慢性疼痛患者の一例

○古賀 文佳1, 柳 貞光4, 堀木 としみ1, 廣内 千晶2, 佐久間 麗3, 森谷 幸絵5 （1.神奈川県立こども医療セン
ター 緩和ケアサポートチーム, 2.神奈川県立こども医療センタ－児童思春期精神科, 3.神奈川県立こども医療セ
ンタ－臨床心理科, 4.神奈川県立こども医療センタ－ 循環器内科, 5.神奈川県立こども医療センター 看護局）
Keywords: 多職種連携, 慢性疼痛, 緩和ケア
 
＜背景＞今回器質的疾患が否定的な慢性疼痛患者に対して多職種アプローチを行い、症状が軽減した症例を経験
したため報告する。＜症例＞13歳女児。左心低形成症候群でフォンタン手術が終了後、幼児期から局在関連てん
かんの為抗けいれん剤の内服を開始。循環器内科・神経内科で経過フォローを行っていた。学童低学年より頭
痛、倦怠感を主訴に入院し、心不全に対する治療で軽減を繰り返していた。学童高学年になると、右季肋部痛と
患者・家族から軽度の腫脹の訴えがあり、諸検査で評価するが器質的異常や、心不全の増悪は認めなかった。疼
痛に対する多角的アプローチが必要と判断し中学1年より長期入院となった。＜介入の実際＞緩和ケアサポート
チーム(以下 PCTと称す)に疼痛コントロールを依頼。疼痛を全人的苦痛の視点からアセスメントし、多職種によ
るアプローチを行った。１）循環器内科医師は原疾患の評価を行い、問題がないことを患者、家族へ伝え
た。２） PCT医師は疼痛評価をし、薬物療法を行った。３）児童思春期精神科医師は発達・社会適応・家族関係
などの評価を行い、臨床心理士とともにアプローチを行った。４）看護は PCT看護師と病棟看護師で協働し、日
常生活の評価を行った。さらに児童思春期精神科医師のアドバイスを受け、患者に対して負荷のかかる言動を見
直し、日常の関わりの中で患者が心地よく生活できるよう、看護計画の立案・実践・評価を行った。母へは寄り
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添う姿勢を持ち、想いを傾聴した。疼痛評価は Numerical Rating Scale(NRS)を使用し、入院時は10/10以上で
あったが、5/10へ軽減し退院となった。現在は外来で、経過観察を継続している。＜結論＞重症心疾患患者の救
命率は近年上昇傾向にある。そのため、これまで問題とならなかった様々な全人的苦痛の増加が予測される。こ
れらに対し多職種による多角的なアプローチによる成長・発達に沿った支援が重要である。
 
 

難手術を受ける先天性心疾患児への最善の関わりについて悩む
母に介入した一例

○服部 佳世子, 樋口 靖子, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター）
Keywords: 先天性心疾患, 代理意思決定, 母子分離不安
 
 
【背景】重症先天性心疾患児をもつ母は健康児の母と比べ、不安を抱き溺愛しやすい傾向があり、情緒不安定傾
向も強いことが明らかにされている。今回、難手術目的に入院した児への最善の関わりについて悩む母に介入し
た事例について看護記録を振返り報告する。 
【事例紹介】患児は DORV、 PAに対し、他院で1歳時にグレン手術を行った5歳児。児は術後の血行動態から
フォンタン手術が難しく、セカンドオピニオンで本院に入院し3ヶ月の内科的治療後手術が可能となった。 
【倫理的配慮】母子の同意と看護部承認を得た。 
【介入】母は児のために手術を希望しているが、児の負担や手術による命への不安が強く、代理意思決定を
行っている迷いからも児に最善を尽くしたいと強く思っていた。入院時処置に対する恐怖心が強い児に、母は無
力感を感じていた。そのため母が前向きに児に関われるよう母と共にプレパレーションを行い、処置後に母と児
が頑張りを共有できるようにした。母が関わることで児は処置に主体的に臨めるようになった。さらに恐怖心や
母子分離不安が強い児が、術後の流れを聞くことで手術を怖がることを母は懸念していた。母が思うより児は成
長していること、説明しない方が混乱を招き、真実を聞けなかったことで母子関係に影響が及ぶ可能性があるこ
と、説明し手術を乗り越えることで児が治療に対する肯定感、自己効力感を得ることを伝え、児への説明が実現
した。結果、児は頑張る意思をみせ手術に向かうことができた。さらに児は術後の苦痛を伴う処置も主体的に乗
り越えることができた。 
【考察、結語】看護師が母に期待することを伝え、母と共に児に介入することで、母が前向きに児に関わること
ができた。母自身の手術への不安や児への先入観があると冷静な判断がくだせない時がある。児の理解度や適応
力を客観的に評価し、術後や退院後の児の自律性をも念頭に置いて母と共に介入方法を検討することが重要であ
る。
 
 

終末期が予測された急性期にある児の同胞面会の大切さ
○宮里 依里, 川上 舞, 権守 礼美 （榊原記念病院）
Keywords: 急性期, 終末期, 同胞面会
 
【はじめに】今回、術後終末期が想定された児への看護として、同胞面会を取り入れた。その看護支援につい
て、報告する。なお、本報告は当院倫理委員会の承認を得ている。【事例紹介】妊娠22週前胎児診断症例。最重
症であるが、児の治療の可能性を求め、当院受診し、分娩。生後3カ月で、心内修復術。術前より、集中治療中不
安定な状況も予測されることが説明されていた。術後補助循環を必要とする状況が続き、術後の回復が厳しい状
態であった。【実践結果】1.同胞面会の調整：児の術後経過から、児が終末期を迎えることも予測されたた
め、同胞面会を検討した。カンファレンスでは、同胞が幼児～学童と児の治療状況に恐怖心を抱くのではないか
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と懸念する意見もあったが、両親からは、「妊娠継続の背景に同胞の意見があった」「キッズセミナーに長女が
参加」「術後の児の状況は補助循環装置も含めて写真を見せている」ことから、面会は喜びのほうが大きいとの
意見だった。しかし、「元気になったら会える」と話していることから、面会する理由をさがしていた。そのた
め、悲嘆的な面会ではなく、児を応援するための前向きな面会になるよう設定した。また、一緒になにができる
かも事前に両親と相談した。2.同胞・家族と一緒にできたケア：同胞は、児に繋がっている機械に興味を示した
ため、児が頑張るのを助けるものだと、体外循環やドレーンについてわかりやすく説明を行った。清潔ケアも同
胞交えて両親と一緒に実施。また、看護師が準備した色紙にクリスマスメッセージに書いてもらい、児の頑張り
を家族・医療者全員で応援していることを伝わるよう関わった。児は、同胞・両親が見守る中、永眠され
た。【考察】今回、医師とも連携、予後を予測する中で、急性期においても児と同胞含めた“家族の時間”を実現
し、児の頑張りを感じることができたことで、終末期の受容にもつながったと考える。
 
 

子どもの医療に携わる看護師長と副看護師長が直面する倫理的
問題とその対処

○辻尾 有利子1, 井林 寿恵2 （1.京都府立医科大学附属病院, 2.京都府立医科大学 小児医療センター）
Keywords: 倫理的問題, 看護管理者, 小児
 
【目的】子どもの医療に携わる看護師長（以下、師長）と副看護師長（以下、副師長）が直面する倫理的問題と
対処を明らかにし、倫理的問題解決への示唆を得る。【方法】小児系病棟に勤務する師長と副師長を対象と
し、子どもの医療で直面した倫理的問題と対処について半構成的面接を行い、内容分析した。倫理審査委員会承
認後に実施した。【結果】対象者は、師長4名（平均師長経験5.5年）、副師長7名（平均副師長経験5.0年）で
あった。倫理的問題は【子どもの擁護者としての意識が低い看護師の存在】【倫理的思考と看護実践の乖
離】【子ども中心の病床管理が実現しない状況】【小児医療に見合わない人員配置】【終末期医療における関係
者の価値の相違】【他者に委ねられた子どもの最善】【制約の多い子どもの療養環境】【根拠が示されない鎮静
や抑制】【親に依存した在宅療養の現実】等の13カテゴリーで、サブカテゴリーに、先天性心疾患の＜安静を目
的とした鎮静薬の常用化＞＜根治術が危ぶまれる子どもの親の葛藤＞が含まれた。対処は【倫理的行動のロール
モデルとしての自覚】【倫理的問題を話し合える組織風土の形成】【子どもが安全に過ごすための環境調
整】【子どもを取り巻く人々との協働】【子どもの最善の利益に基づいた代理意思決定支援】【子どもの権利擁
護を基軸とした看護実践の推進】の6カテゴリーであった。【考察/結論】師長と副師長は、子どもの権利擁護が
不十分な看護師の姿勢、看護ケア、療養環境、意思決定を問題と捉え、先天性心疾患では鎮静管理や親の葛藤を
問題と捉えていた。また、役割モデルとして、環境調整、多職種協働、代理意思決定、看護実践を牽引してい
た。看護管理者は、組織や他部門との交渉、適切なリソースの活用を促進し、子どもと家族の権利擁護に向けた
療養環境や意思決定を支えると同時に、看護師に対する教育的・実践的関わりを通じて、倫理的な組織風土を醸
成する必要がある。
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デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）01（ TRP01） 
多領域（看護）
指定討論者:田中 美奈子（京都府立医科大学 小児医療センター）
 

 
胎児心臓病と診断され、出生後にダウン症候群が判明した母親への支援 
○飯高 愛, 増子 麻理子, 権守 礼美, 村上 富美恵, 相沢 庸子 （榊原記念病院 看護部） 
胎児診断された先天性心疾患児の家族が意思決定を経て退院に至るまでの支
援～危機的状況に陥った家族を支えた看護は何か～ 
○齋藤 香織, 石田 悠, 伊藤 桃子, 澁井 香葉子, 疋田 南美 （神奈川県立こども医療センター） 
術後に終末期医療を必要とした新生児の家族への看護～意思決定を支えたも
の～ 
○久保田 美幸, 川上 舞, 宮里 依里, 権守 礼美 （榊原記念病院 看護部） 
先天性心疾患の子どもの終末期における親の意思決定を支える看護 
○辻元 早苗, 辻尾 有利子 （京都府立医科大学附属病院 PICU） 



[TRP1-1]

[TRP1-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

胎児心臓病と診断され、出生後にダウン症候群が判明した母親へ
の支援

○飯高 愛, 増子 麻理子, 権守 礼美, 村上 富美恵, 相沢 庸子 （榊原記念病院 看護部）
Keywords: 胎児心臓病, 新生児, 家族ケア
 
【はじめに】母親にとって障がい児を持つということは「健常な子ども」と「その子を育てる自分」という2つの
対象を失う喪失体験と言われている。喪失体験を受容する過程は一様ではなく、対象に合わせた受容の促進要因
を考慮し、多職種で支援することが重要である。【事例紹介】 A氏、39歳。妊娠31週で胎児心構築異常を指摘さ
れ、当院に紹介受診となった。大動脈縮窄症と診断され、医師や助産師、小児看護専門看護師が継続的に支援
し、受容に至った。妊娠40週0日で Bちゃんを出産。新生児期の外科的治療は不要と判断され、退院の方針と
なったが、新たにダウン症候群の診断を受けた。日齢7に母子同室となったが、慣れない環境や初めての育児、ま
た哺乳量も増加せず A氏の不安は増強。加えて Bちゃんと他患児を比較し、治ることのない障がいに対する自責
の念が増強、予後を悲嘆するようになった。【看護の実践結果】 A氏が不安に感じている内容を明確にし、特に
不安を感じていた哺乳に対して介入。 A氏の休息時間を確保しながら、授乳方法を指導した。その結果、哺乳量
が増え、 A氏は母親としての役割や自信を持つことができた。また、妊娠期より支援している小児看護専門看護
師に、予後を悲嘆した A氏との面談を依頼。面談後に地域との早期連携等の支援方法の助言を得て、多職種で情
報共有し、 A氏のニーズに応じた介入を協働で行った。肺高血圧に対し在宅酸素を導入となったが、受容し退院
を迎えることができた。現在、葛藤する様子もあるが、徐々に前向きになってきたと A氏自身も実感しており
「産んで良かった」との発言が聞かれるようになった。【考察】特に不安の強かった哺乳に対して介入し、支援
したことで、 A氏が Bちゃんの障がいを受容するための契機になったと考える。小児科看護師は、妊娠期からの
経過を知り、母親が何を求め、どのような支援を必要としているかを見極め、多職種と協働していく必要があ
る。
 
 

胎児診断された先天性心疾患児の家族が意思決定を経て退院に至
るまでの支援～危機的状況に陥った家族を支えた看護は何か～

○齋藤 香織, 石田 悠, 伊藤 桃子, 澁井 香葉子, 疋田 南美 （神奈川県立こども医療センター）
Keywords: 家族支援, 意思決定, 胎児診断
 
【背景・目的】胎児診断を受けた先天性心疾患児の家族は、こどもとの関係確立前に治療選択に直面することが
ある。今回、母の精神状態が悪化し、危機的状況に陥った家族の支援を経験した。治療により転棟を繰り返す中
で、家族を支えた看護は何かを明らかにするために研究を行った。【方法】電子カルテから後方視的に家族支援
に関わる記録を抽出し、研究者間で検討を重ねカテゴリー化した。【倫理的配慮】院内倫理委員会の承認を得
た。両親へ口頭と紙面で説明し同意を得た。【結果・考察】3期に分けて検討し、抽出されたカテゴリーは以下で
ある。 胎児診断から積極的治療を決断するまでの時期：「見えない不安のイメージをつける」「苦しんでいる気
持ちに寄り添う」「家族が医療者と一緒に考えていける関係を作る」「専門看護師を中心に医療チームでサ
ポート体制を作る」「親子としての時間を作る」。母の精神状態悪化により家族が危機的状況に陥った時期：
「専門職と協力しながら病棟間で情報共有を行い、支援体制を整える」「母の精神状態に配慮し、見守る」「親
子の状態に応じて無理のない範囲で母役割が取れるようにする」「母を支えている家族を支援する」「こどもの
安全を守る」。家族としての意思決定を経て退院に至った時期：「母が穏やかに育児できる環境を整え見守
る」「母を取り巻く家族の苦労や気持ちを受け止める」「将来への強い不安を抱える母と、母を支えていきたい
父が共に意思決定できるよう支援する」「それぞれの医療スタッフが役割を意識して関わる」。以上より、母を
はじめ、父や祖父母を含めた家族全体に対し、それぞれの苦しみや困難に寄り添った意思決定支援が行われたと
考える。また、日常的な育児など家族としての時間も大切にされていた。 【結論】家族の状況変化や治療経過に
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伴うニーズに合わせ、多職種で連携し、家族全体への支援と、家族の時間を大切にした看護が行なわれていた。
 
 

術後に終末期医療を必要とした新生児の家族への看護～意思決定
を支えたもの～

○久保田 美幸, 川上 舞, 宮里 依里, 権守 礼美 （榊原記念病院 看護部）
Keywords: 新生児, 術後, 終末期ケア
 
【はじめに】今回、私達は、出生後に児の疾患が判明、新生児早期の術後に、家族が児の終末期に向き合う過程
を振り返り、家族の意思決定を支えた看護実践について報告する。なお、この報告は、当院倫理委員会の承認を
得ている。【事例概要】日齢12で先天性心疾患に対し、心内修復手術。術後より補助循環を必要とした。術後1週
間経過しても状態の回復が見込めず、両親へは生命維持が厳しいことが説明された。しかし、術後児が元気にな
ると期待していた両親は厳しい状況を受け止められずにいた。【実践結果】１）面会調整：現状では、両親の気
持ちに寄り添い、高度専門治療を提供、家族とのケアを通し、児にとっての最善について、共に考える必要が
あった。そのため、術前より少なかった両親の面会を増やせるよう面会時間の調整をするだけでなく、父の仕事
調整と同胞の育児支援依頼について提案した。２）家族と共に考えるケアの提供：両親は遠方に住む祖父母の協
力を得て、毎日面会可能となった。児が頑張れるよう、家族の希望も取り入れ、清拭・写真撮影・母乳の口腔内
塗布を行った。また生後1か月を祝いたいという家族の希望を叶えることを目標とした。家族の一員である同胞面
会も緩和した。３）誕生会の開催：毎日面会する家族は、ケアを共に行う中で、児の外見の悪化等から厳しい状
況を受け止め、家族に見守られ最後の時を迎えたい思いを表出。生後1か月の日に、家族との盛大な誕生会を
行った。その後、補助循環離脱を意思決定し、児は大勢の家族の中で永眠された。【考察】急性期にある子ども
の看取りに関するケアは、高度専門治療の提供と平行して行い、子どもと家族が持てる時間を最大限確保し、よ
りよく過ごせるよう家族と共に考え、ケア実践する必要がある。今回、面会調整を行い、家族と共にケアを行え
たことが、家族の児の終末期を受容するプロセスを支え、意思決定できたことにつながったと考える。
 
 

先天性心疾患の子どもの終末期における親の意思決定を支える看
護

○辻元 早苗, 辻尾 有利子 （京都府立医科大学附属病院 PICU）
Keywords: 先天性心疾患, 意思決定, 看護
 
【背景】先天性心疾患に対する治療成績が向上する一方で、予後不良な子どもが存在し、親は病気の受容と同時
に様々な意思決定に直面する。今回、外科的治療が困難で予後不良とされた事例から、終末期における親の意思
決定を支える看護を検討した。【事例】総肺静脈還流異常の手術予定であった０歳男児。重篤な病状や染色体異
常による多発奇形から、外科的治療を見合わせる選択肢が提示され、親は絶望と悲嘆に暮れ「終わり」しか考え
られない状況にあった。【方法】診療録から治療看護経過、カンファレンス内容を抽出し、後方視的に事例を検
討した。個人が特定できないように配慮し、看護部の承認を得た。【結果】看護師は、親のニーズの把握に努
め、親役割の実現（セカンドオピニオン、抱っこ等）、子どもの苦痛緩和というニーズの実現を図りながら、子
どもと過ごせる環境を調整した。また、子どもの QOLや最善について共に考えることで、親は「子どもの苦しみ
が少なく、穏やかな時間を一緒に過ごしたい」という意向を示し、手術はしないという選択肢に至った。気管切
開や蘇生処置等の意思決定場面もあったが、十分な情報提供と理解度の確認、親の思いや価値観の把握を行
い、医師との調整役を担った。また、カンファレンスでは、看護師が親の思いや価値観を代弁し、医学的適応や
QOL、親の意向を勘案しながら、医療チームで子どもの最善について検討した。親は子どもの QOLを重視し、気管
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切開は実施した上で、子どもに無益な蘇生処置は行わず親が不在でも看護師に看取りを委ねたいという意向を示
し、穏やかな看取りを迎えた。【考察・結論】親は、役割遂行により希望を見出し、心理的支援を得て、意思決
定に挑んでいた。看護師は、子どもと親の全人的苦痛の緩和を図り、治療やケア、生き方そのものに関する親の
価値観やニーズを医療チームに反映させて、子どもの最善の利益に基づいた意思決定を支援する必要がある。
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デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）02（ TRP02） 
多領域（看護）
指定討論者:井林 寿恵（京都府立医科大学附属病院）
 

 
先天性心疾患術後患者のパルスオキシメーター装着による圧迫創傷の現状と
予防策 
○村上 美有, 西嶋 理美, 吉岡 良恵, 蔵ヶ崎 恵美, 和田 加奈子 （福岡市立こども病院 PICU） 
先天性心疾患児の認知機能と適応行動に関する実態調査 
○小川 裕也1, 笹井 武広1, 加藤 寿宏1, 加藤 竹雄2, 長門 久雄3, 吉澤 康祐3, 坂崎 尚徳4, 石原 温
子4, 豊田 直樹4, 稲熊 洸太郎4, 井手 見名子5 （1.京都大学 大学院 医学研究科, 2.滋賀県立小児
保健医療センター 神経内科, 3.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 4.兵庫県立尼崎総合
医療センター 小児循環器内科, 5.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児科） 
境界知能の Fontan術後患者の就学における現状と支援 
○尾方 綾1, 佐久間 麗1, 小野 晋2, 柳 貞光2, 上田 秀明2 （1.神奈川県立こども医療センター 臨床
心理科, 2.神奈川県立こども医療センター 循環器内科） 
フォンタン循環不全末期の肝硬変・蛋白漏出性胃腸症の多量腹水に対し、外
来で腹腔穿刺を反復した11歳男児 
○大津 幸枝1, 林田 みどり1, 野口 貴子1, 大澤 純子1, 岩本 洋一2, 石戸 博隆2, 増谷 聡2 （1.埼玉
医科大学総合医療センター 看護部, 2.埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器科） 
乳児期における心臓カテーテル後の床上安静0時間についての評価 
○中通 由衣, 堀川 茉優, 中原 綾子, 末永 奈保, 中島 由美子 （福岡市立こども病院 看護部） 
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先天性心疾患術後患者のパルスオキシメーター装着による圧迫創
傷の現状と予防策

○村上 美有, 西嶋 理美, 吉岡 良恵, 蔵ヶ崎 恵美, 和田 加奈子 （福岡市立こども病院 PICU）
Keywords: 医療関連機器圧迫創傷, パルスオキシメーター, 先天性心疾患
 
【背景】 PICUでは、先天性心疾患患児の術後の医療関連機器圧迫創傷（以下、 MDRPU）のリスクは高く、中でも
末梢循環不全の患児に長期間パルスオキシメーターを装着することによる圧迫創傷が最も多かった。【目的】先
天性心疾患術後患児のパルスオキシメーター装着による皮膚トラブルを予防するため、フィルム材を使用し、そ
の有効性を検証すること、及び皮膚トラブルの誘因を明らかにすることを目的とした。【倫理的配慮】倫理委員
会の承認を得た上で、対象者の両親に同意を得た。【対象と方法】対象者は術後 PICUに入室した先天性心疾患患
児121名である。予防的介入方法として、パルスオキシメーターの電光部分にフィルムドレッシング材を貼付し
た。2019年8月より予防的介入を開始し（介入群）、それまでの患児（非介入群）と圧迫創傷の有無とその誘因を
カイ2乗検定で検討した。誘因は患児の月齢、重症度、低酸素、カテコラミン投与、同一部位装着時間とし
た。【結果】発赤発生件数は、非介入群が71例中9件、介入群が50例中1件であり、圧迫創傷発生が有意に減少し
た。誘因では、同一部位装着時間でのみ有意差が認められた。介入群は非介入群より同一部位装着時間が短く
なっていた。【考察】先天性心疾患術後患児は、血行動態を正確に知る必要性や他の医療機器装着により、パル
スオキシメーター装着部位が限られていることが多い。介入群では、同一部位への装着時間が短縮されたもの
の、8時間以上となる割合が高かった。褥瘡は同一部位への圧迫・摩擦・ズレが主な原因と言われているが、パル
スオキシメーターと皮膚の間にフィルムドレッシングを貼付することで、同一部位圧迫が長時間となった場合で
も摩擦やズレを予防でき、 MDRPUリスク減少に繋がったと考える。【結論】圧迫時間の短縮とフィルムドレッシ
ング材の使用が圧迫創傷の減少に効果的であった。
 
 

先天性心疾患児の認知機能と適応行動に関する実態調査
○小川 裕也1, 笹井 武広1, 加藤 寿宏1, 加藤 竹雄2, 長門 久雄3, 吉澤 康祐3, 坂崎 尚徳4, 石原 温子4, 豊田 直
樹4, 稲熊 洸太郎4, 井手 見名子5 （1.京都大学 大学院 医学研究科, 2.滋賀県立小児保健医療センター 神経内
科, 3.兵庫県立尼崎総合医療センター 心臓血管外科, 4.兵庫県立尼崎総合医療センター 小児循環器内科, 5.兵
庫県立尼崎総合医療センター 小児科）
Keywords: 先天性心疾患, 認知機能, 適応行動
 
【はじめに】先天性心疾患児（ CHD児）に対する治療技術の向上に伴い、 CHD児の生存率は向上した一方、生存
した CHD児の中で、運動発達の遅れや認知機能障害，日常生活における困難さなど抱えることが健常児と比べ多
いことが国外の調査では報告されている。本邦での CHD児の認知機能などの実態についての報告はこれまで少な
く、今回、我々は先天性心疾患児の認知機能，日常生活における適応行動について明らかにすることを目的と
し、研究を行った。【対象・方法】先天性心疾患と診断され，外科的加療が実施された5～12歳（8.3±2.7）の
17名を対象に，日本版 WISC-IV知能検査（ WISC-IV）と日常生活における適応行動の評価である Vineland-II適
応行動尺度（ Vineland-II）を実施した． WISC-IVは全検査 IQ（ FSIQ）および4つの指標得点（標準得点：平
均=100， SD=15）を， Vineland-IIは適応行動総合点と領域標準得点（標準得点：平均=100， SD=15）を算出し
た．また， WISC-IVと Vineland-IIの関係についても検討を行った．【結果】 WISC-IVの FSIQおよび指標得点の
平均（ FSIQ，83.9±15.8；言語理解，87.6±13.7；知覚推理，84.4±13.3；ワーキングメモリ－，88.9±20.6；処理
速度，87.1±15.6）， Vineland-IIの適応行動総合点と4つの領域標準得点の平均（適応行動総合点，78.1±
16.1；コミュニケーション，81.8±17.5；日常生活，76.1±17.1；社会性，87.1±17.3；運動スキル，89.9±
18.8）を算出した結果，対象者全体の平均が WISC-IVでは-1.0SD前後、 Vineland-IIでは-1.0SDを下回る領域が
あった．また， Vineland-IIのコミュニケーションは， WISC-IVの FSIQと2つの指標得点（言語理解，処理速
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度）と有意な相関を示した（ p ＜0.05）．【結論】今回の結果から，国内の先天性心疾患児の中にも，認知機能
や日常生活における適応行動に困難さがある児が一定数存在することが明らかとなった．
 
 

境界知能の Fontan術後患者の就学における現状と支援
○尾方 綾1, 佐久間 麗1, 小野 晋2, 柳 貞光2, 上田 秀明2 （1.神奈川県立こども医療センター 臨床心理科, 2.神
奈川県立こども医療センター 循環器内科）
Keywords: Fontan術後, 境界知能, 就学状況
 
【背景】先天性心疾患の患者の長期生存に伴い AYA世代の成人医療への移行にあたり、心理社会的発達、支援に
関心が高まっている。これまで Fontan術後患者の就学や集団参加状況を報告したが、 Fontan術後患者に限らず
知的に境界域の場合、周囲の理解や支援が得られにくい現状がある。【目的】境界知能の Fontan術後患者への支
援状況を把握する。【方法】対象： A病院で2012年5月～2020年1月に、就学前後で知能検査、発達検査を実施し
た Fontan術後患者82名(平均6歳1ヶ月)のうち境界域と判断された23名。方法：検査時の就学状況、現在の就学状
況、保護者の困り感などを検討した。【結果】検査結果を標準(DQ及び IQ85以上)、境界(70～84)、遅れ(69以
下)としたところ、標準45名(54.9％)、境界23名(28.0％)、遅れ13名(15.9％)、算出不可1名(1.2%)であった。境
界23名の内、検査時の就学状況は、幼稚園・保育園16名、普通級6名、支援級1名であった。現在の就学状況
は、幼稚園・保育園1名、普通級14名、支援級7名、不明1名であった。再検査を実施した12名では、標準5名、境
界5名、遅れ2名であった。また保護者への聞き取りから、「少し気になる・気になる」が、「気にならない・あ
まり気にならない」を上回っていた項目は、体調(46.2%)、運動(50.0％)、言葉(46.2%)、友達関係(61.5％)、集
団生活(46.2%)、勉強(76.9％)であった。【結論】境界知能の Fontan術後患者の3分の1が支援級を選択してい
た。就学先の選択は最終的に保護者にゆだねられる。保護者は身体だけでなく学習や対人関係などにも不安を抱
えており、知能検査などの客観的なデータや、保護者からの聞き取りなどから得られた児の特性などを基に、そ
れぞれに合った支援方法を検討していくことが重要である。更に、再検査の結果では標準に達している児、遅れ
が見られるようになった児もおり、就学時の結果だけでなくその後も継続的な支援も必要である。
 
 

フォンタン循環不全末期の肝硬変・蛋白漏出性胃腸症の多量腹水
に対し、外来で腹腔穿刺を反復した11歳男児

○大津 幸枝1, 林田 みどり1, 野口 貴子1, 大澤 純子1, 岩本 洋一2, 石戸 博隆2, 増谷 聡2 （1.埼玉医科大学総合
医療センター 看護部, 2.埼玉医科大学総合医療センター 小児循環器科）
Keywords: フォンタン循環不全末期, 腹腔穿刺, 外来
 
【背景】フォンタン循環不全末期には、肝硬変・蛋白漏出性胃腸症による多量腹水貯留が問題となり、呼吸悪
化、フレイル状態による転倒・骨折などの二次障害回避のために穿刺排液が必要になることがある。在宅の時間
を可及的に確保するために、当院小児外来では通院での、外来での穿刺排液を反復した事例を報告する。院内の
倫理審査委員会で、審査不要とされた。【症例】11歳男児。左心低形成症候群のフォンタン手術後で、三尖弁置
換・再置換術を受けた。肝硬変と蛋白漏出性胃腸症のため、多量の腹水貯留を認め、二次障害回避のために頻回
（週1－2回まで）の腹腔穿刺・排液を必要としていた。周期性嘔吐と随伴する心不全増悪等で、すでに入院は頻
回であった。できるだけ在宅で過ごしたいという家族の希望に基づき、 QOL確保のため、腹腔穿刺の外来での施
行を検討した。入院中の、穿刺・排液は以下の手順で SpO2モニター下により施行し、安全性を確認しながら
行った。1)臍と右腸骨稜を2:1に内分する点（エコーでも確認）を指標とし、20-30分前にキシロカインテープを
貼付、2)その他の鎮静・鎮痛はせず覚醒下、3)24Gジェルコを穿刺・留置（疼痛反応はほぼ認めず）、4)11Kgの児



[TRP2-5]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

で、約一時間かけて700-1000mLを排液してジェルコを抜去、排液中に25%アルブミン50mLを輸血した。外来施行に
必要とされたのは、1)所属師長への依頼と人員確保、2)急変時対応を含めた手順書作成、3)必要物品とコスト確
保だった。病棟・医務課・薬剤部と情報共有し、外来で腹腔穿刺を開始した。最後の入院までの3か月間に、合計
5回の外来での腹腔穿刺・排液を安全に施行し得た。【考察】児と家族の協力を得て、外来での腹腔穿刺・排液は
安全に施行できた。不安定な循環の本児の安全確保にあたり、覚醒下で施行できたことは安全施行の大きな要因
と考えられた。当外来初の試みでだが、個々の患者に寄り添うために必要なプロセスと考えられた。
 
 

乳児期における心臓カテーテル後の床上安静0時間についての評
価

○中通 由衣, 堀川 茉優, 中原 綾子, 末永 奈保, 中島 由美子 （福岡市立こども病院 看護部）
Keywords: 小児, 心臓カテーテル, 安静時間
 
乳児期における心臓カテーテル検査後の床上安静0時間についての評価【背景】これまで心臓カテーテル検査（以
下、心カテ）後には穿刺部出血予防のために抑制帯を一定時間使用し、患児の体動を制限していた。検査後の
「安静」には、患児の体動を単に制限するのではなく、身体を平静に保つことが重要となる。そのため昨年より
心カテ後の床上安静を3時間から0時間にする取り組みを開始しており、今回その評価を行ったため報告す
る。【目的】本研究の目的は、心カテ後の床上安静0時間の取り組みの安全性について評価を行うことであ
る。【方法】対象者は心カテを受ける座位・立位保持が未発達の1歳未満の患児。電子カルテより情報収集を行
い、床上安静3時間の患児（3時間群）50名と0時間の患者（0時間群）50名を比較し、合併症の有無をカイ2乗検定
で分析した。尚、院内倫理委員会の承諾を得て行った。【結果】3時間群と0時間群では出血の有無に有意差はな
かった。3時間群は出血により圧迫時間の延長や再度のガーゼ交換が必要だったが、0時間群は臨床上問題のない
程度の出血のみだった。抗凝固薬内服の有無に関わらず、床上安静時間と出血の有無では両群に有意差はな
かった。追加鎮静を要した件数は0時間群の方が少なかった。【考察】乳児期は身体的・精神的な欲求が満たされ
ることにより、基本的信頼感を獲得する時期であり、抱っこされたいなどの社会的刺激を必要とする。そのた
め、十分な観察とスキンシップを図ることで、患児の混乱を助長させず不穏状態を未然に防ぎ、床上安静0時間と
しても安全は得られたと考える。【結論】1歳未満の座位・立位が未発達の患児において、床上安静0時間に変更
しても、安全・安楽に過ごすことができると考えられ、この取り組みは継続可能であると言える。
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デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）03（ TRP03） 
多領域（看護）
指定討論者:辻尾 有利子（京都府立医科大学附属病院）
 

 
心臓手術を受ける患児に対するハートチームによるプリパレーション支援効
果の検証 
○竹内 美穂1, 根本 真依子1, 瀬尾 真理子1, 千葉 里子1, 仁平 かおり1, 小笹 雄司1, 加藤 秀之2,
松原 宗明2, 平松 祐司2 （1.筑波大学附属病院 看護部, 2.筑波大学医学医療系 心臓血管外科） 
心臓手術を受ける子どもへ遊びを用いた個別支援の一例 
○樋口 靖子, 樋桁 千波, 服部 佳世子, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター） 
小児心臓移植後急性期における家族への看護支援‐家族アセスメントツール
を用いた心理面への支援に焦点を当てて‐ 
○畑 恵子, 竹添 麻貴 （東京女子医科大学病院 看護部 ICU） 
手術目的で入院している乳幼児で付き添い交代者がいない母親のストレスの
実態調査 
○阪本 佑二, 田中 美奈子, 三品 宏喜, 三原 真梨, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療セン
ター） 



[TRP3-1]

[TRP3-2]

©Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 

Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery The 56th Annual Meeting of Japanese Society of Pediatric
Cardiology and Cardiac Surgery 

心臓手術を受ける患児に対するハートチームによるプリパ
レーション支援効果の検証

○竹内 美穂1, 根本 真依子1, 瀬尾 真理子1, 千葉 里子1, 仁平 かおり1, 小笹 雄司1, 加藤 秀之2, 松原 宗明2,
平松 祐司2 （1.筑波大学附属病院 看護部, 2.筑波大学医学医療系 心臓血管外科）
Keywords: プリパレーション, 心臓手術, ハートチーム
 
【背景】医療行為に対する心理的準備の説明(プリパレーション)の有効性が数多く報告されているが、その方法
は各施設や職種間によって異なるため、バラついた効能・効果を生むジレンマが生じている。特に先天性心疾患
症例では重症が故に術後心理的混乱に陥りやすく内容の統一化された至適なプリパレーションプログラムの確立
が急務とされている。 
【目的】心臓手術をうける患児に対しハートチーム全体として画一化されたプリパレーション支援を導入し、そ
の効能について検討する。 
【方法】当院で2018年11月～2019年9月に心臓手術をうけた5～16歳の患児6名とその保護者を対象とした。術前外
来時に対象者情報（病状の理解度・対処能力・心情等)を取得しハートチームメンバーが連携・協働して手術説
明・プリパレーション(医療器具を用いたロールプレイや作成動画を用いたイメージプレイ)を行った。術前入院
中にもプリパレーション(OR・ PICU見学等)を行い、退院約1か月後の外来時に患児・保護者の面接・無記名自記
式の質問紙調査を行った。対象者には1)病状の理解2)対処能力（ケアへの参加行動・コントロール行動）3)患児
の疼痛度4)心情の4つのフレームに沿い質問した。 
【結果】対象者患児6名の内訳は男児3名、女児3名。平均年齢8.8歳であった。対象者の病状の理解や周術期の不
安・恐怖感の軽減が促され、術後の大きな心的混乱は認めなかった。また患児の疼痛の表現やケアへの参加行動
など自己対処能力の発揮が見られた。 
【結論】心臓手術を受ける患児に対する職種領域の枠を超えたプリパレーションプログラムの新たな構築は、患
児の心的成長・病状に対する適切な受容・闘病意欲の向上につながるだけでなく、術後管理における患児の良好
な安静度・ケアに繋がり、新たなインフォームド・アセントにつながり得るツールとして有用であった。今後も
更なる検証を重ね汎用性の高いプリパレーション支援を提供していきたい。
 
 

心臓手術を受ける子どもへ遊びを用いた個別支援の一例
○樋口 靖子, 樋桁 千波, 服部 佳世子, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター）
Keywords: 遊び, 手術, 多職種連携
 
【背景】手術は子どもにとって侵襲度が高く、心身の負担が成長・発達の過程に影響をおよぼす可能性があ
る。子どもと家族のニーズに応じたサポートを行うためには多職種連携が不可欠であり、それぞれの専門性を活
かし、保育士は遊びを用いて子どもと医療を繋げる役割を担っている。先天性心疾患により心臓手術を受けた5歳
女児への支援について報告する。【方法】保育記録から支援内容を抽出し、後方視的に事例を振り返った。倫理
的配慮として、ご家族の同意および所属看護部の承認を得た。【結果】遠方から家族と離れて入院生活を送る児
と母が、日常を保つことができ安心して過ごせるように、遊びの環境を保障することに努めた。処置に対して恐
怖心の強い児が、治療に前向きに取り組めるように多職種で協働し、『個別のプレパレーションツール』『処置
前・処置中・処置後の遊び』を取り入れ、対処方法を児と一緒に考えた。手術後の PICUでの母子分離不安を見据
え、家族の存在や思いを身近に感じることができるツールを母子製作し、心の準備と情緒の安定に繋げた。手術
後には支援内容を再検討し、『手術前～手術後の遊び』へと連続性のある環境を整えることで、児は自己調整機
能を発揮しながら処置や治療に臨むことができた。退院時には自分の乗り越えてきた過程が可視化された支援
ツールを振り返り、「心臓が頑張った思い出」と表現し治療を肯定的に捉えていた。【考察・結語】児にとって
遊びは、入院前の楽しくワクワクした感情や日常を取り戻すことができ、退院後の自身の姿や生活を想像し自己
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効力感が高まる特別な意味をもっていた。楽しい経験の積み重ねが、治療に向かう気持ちの後押しとなり、処置
や手術が怖くて辛いだけの経験ではなく、治療や自己に対する肯定感を得る体験に繋がったと考える。子どもが
直面する心理的負担への対処方法を子どもと家族、多職種と共に見出し個別性を重視した支援の継続が重要であ
る。
 
 

小児心臓移植後急性期における家族への看護支援‐家族アセスメ
ントツールを用いた心理面への支援に焦点を当てて‐

○畑 恵子, 竹添 麻貴 （東京女子医科大学病院 看護部 ICU）
Keywords: 心臓移植, 小児, 家族看護
 
【背景】 ICUでは成人患者家族のアセスメントに CNS-FACEIIを用いて支援することがあるが，小児患者家族への
有効なツールの報告はない． 【目的】小児心臓移植後急性期の家族へ，アセスメントツールを参考に行った心理
的支援について考察する．【方法】既存の記録を用いた事例研究．【倫理的配慮】対象者に研究の趣旨や協力の
任意性，個人情報の保護に関して文書と口頭にて説明を行い，同意を得た． 【看護の実際】母親の問題志向型
コーピング，情報，接近，保証のニードが高値で推移したが， ICU入室2日目までの接近のニードはやや低値で
あった．移植後の環境や医療者の出入りが接近のニードへ影響を与えた可能性があると考え，面会時は環境を整
え，家族のケア参加を調整した．また，児の治療イベントや状態変化に応じて情報，保証のニードが高くなった
と予測し，病状説明の調整や家族不在時の児の様子を伝えることで，ニードの充足に努めた． 介入前後での評価
に変化はなかったが，介入後，母親から安堵の表情や言動がみられた．【考察】アセスメントツールを参考に母
親の心理を捉え，看護支援へ繋げた結果，家族の反応から適切な介入ができていたと考えられた．本事例で
は，心臓移植直後から問題志向型コーピングが優位であったため，転棟を見据えた支援として，家族ニーズに応
じて病棟看護師と協働して家族教育や支援を検討する必要があったと振り返る．また，表面化しないニードを予
測し，支援を検討する必要もある．アセスメントツール等も参考に，家族の状況を適切に捉え，それに合った看
護支援を行うことが大切であることが分かったが，ツールを過信せずに個別性を持ってアセスメントすることも
重要であると考える． 【結論】本事例では，アセスメントツールを用いた家族の心理的支援は効果的であった．
 
 

手術目的で入院している乳幼児で付き添い交代者がいない母親の
ストレスの実態調査

○阪本 佑二, 田中 美奈子, 三品 宏喜, 三原 真梨, 井林 寿恵 （京都府立医科大学 小児医療センター）
Keywords: 付き添い, ストレッサー, コーピング
 
【背景】手術目的で入院している児に母親が付き添う過程で、児から離れたいと訴える場面に直面し、付き添い
は、母親にとってストレスを増強させる要因（以下ストレッサー）であり、ストレスが蓄積した母親への看護介
入の検討は重要課題だと考えた。【目的】手術目的で入院している乳幼児に付き添う母親のストレッサーを調査
した先行研究から、付き添い交代者がいる方がストレスは低い傾向がみられた。そのため付き添い交代者がいな
い母親のストレッサーとコーピングスタイルの関連を分析し看護介入の一助としたい。【方法】自記式無記
名、関係探索研究。対象者：手術目的で入院している付き添い交代者がいない乳幼児の母親47名。調査内容は母
児の基本情報、入院生活におけるストレス項目、心理的ストレス反応測定尺度 SRS-18(以下 SRS-18)、コーピン
グスタイルで構成した。分析は SRS-18の合計得点と母児の基本情報の中央値はマンホイットニーの U検定、
SRS-18の合計得点とストレッサー(環境、行動、精神、医療、身体要因)、コーピング(問題焦点、情動安定、楽観
思考)はスピアマンの積率相関係数を用いた。【倫理的配慮】 A大学の倫理審査委員会の承認を得た。【結果およ
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び考察】基本情報と SRS-18では有意差はなかったが入院期間が1か月未満の母親の方がストレスは低い傾向がみ
られ、ストレッサーとの関連は、身体、行動と精神、医療は中程度の相関、コーピングスタイルとの関連は、楽
観思考は弱い負の相関がみられた。付き添い交代者がいない母親は楽観思考であっても有意なストレスは認めら
れ、入院は母親のストレスを増強させるということが予測された。また、入院期間がストレスに関連しているこ
とが推測された。【結論】母親の性格に関わらず、母親の行動制限、周囲を気にするなどの精神面、医療者の行
動がストレッサーになっていた。ストレッサーの要因をふまえて母親への看護介入をすることが必要であると示
唆された。
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デジタルオーラル | 多領域（看護）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）04（ TRP04） 
多領域（看護）
指定討論者:井林 寿恵（京都府立医科大学附属病院）
 

 
BiPSEE医療 XR®が患児の処置時に与える影響に関する看護師調査 
○皆藤 綾香, 小賦 汐織, 石井 雅子 （埼玉医科大学国際医療センター 看護部） 
PICU早期リハビリテーション導入のための取り組みとその問題点 
○今田 久美子, 八木沢 真理子, 保田 真菜美, 野村 亜弥, 蘆原 夏美, 神山 慧子, 田邉 由美子,
多賀 直行, 永野 達也 （自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児集中治療部） 
小児循環器看護師育成にむけての教育プログラムの再構築 
○西川 由花1, 長野 美紀1, 窪野 彩子1, 藤本 美奈子1, 三原 加恵2, 政岡 祐輝3, 松室 有希1, 山下
知穂1 （1.国立循環器病研究センター 看護部, 2.国立循環器病研究センター 教育研修部, 3.国立循
環器病研究センター 医療情報部） 
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BiPSEE医療 XR®が患児の処置時に与える影響に関する看護師調査
○皆藤 綾香, 小賦 汐織, 石井 雅子 （埼玉医科大学国際医療センター 看護部）
Keywords: BiPSEE医療®, 小児, 処置介助
 
【背景】患児にとって、点滴挿入や採血など痛みを伴う処置は、苦痛や恐怖感が増強する行為である。 BiPSEE医
療®は、ゴーグルを装着し AR・ VRとアニメを組み合わせた映像を見ることで子供の不安と痛みの軽減を目指すシ
ステムである。小児領域で使用が始まっているが、有用性についての研究はなされていない。【目的】 BiPSEE医
療 XR®が患児の処置時に与える影響について分析する。【方法】病棟内の処置を受ける7名の患児に関わった看護
師を対象に調査票を作成し集計する。【倫理的配慮】所属施設の看護部倫理審査の承認を得て実施した。【結
果】介助に入った看護師は6名で、処置内容は採血3件、点滴挿入4件であった。使用前の患児の様子は、激しい啼
泣・体動がみられた患児が1名、啼泣のみあった患児が1名、体動のみあった患児が2名、啼泣も体動もなかった患
児が3名であった。使用中の患児の様子は、啼泣や体動なくライン確保ができたが4件、患児は楽しそうだったが
1件、映像の内容を説明してくれたが1件、激しい啼泣と体動ありが1件であった。処置前から激しい啼泣・体動の
あった患児は BiPSEE医療 XR®の有用性は感じなかったという結果であった。処置中の医療者の行動は、患児へ動
かないよう指示する声かけや VRの内容の声かけを行っていた。【考察】 BiPSEE医療 XR®を使用し、患児の気持ち
を和ませることで採血や点滴確保がスムーズに実施できた。処置中の BiPSEE医療 XR®の使用によって、処置以外
の物へ気を向けることが出来たため、処置に対する恐怖心の軽減が出来たのではないかと考えられる。しか
し、処置前から啼泣・体動のある患児については影響がみられなかったため、ゴーグルの装着のタイミングの検
討や患児の興味を誘導するため、映像内容の充実が必要である。【結論】処置前から激しい啼泣・体動のあった
患児については影響がみられなかったが、その他の患児については処置に対する恐怖心の軽減に影響を及ぼし
た。
 
 

PICU早期リハビリテーション導入のための取り組みとその問題点
○今田 久美子, 八木沢 真理子, 保田 真菜美, 野村 亜弥, 蘆原 夏美, 神山 慧子, 田邉 由美子, 多賀 直行, 永
野 達也 （自治医科大学とちぎ子ども医療センター 小児集中治療部）
Keywords: 早期リハビリテーション, PICU, 医療システム
 
【背景】集中治療における早期リハビリテーションのガイドラインが示され、成人 ICUにおける早期リハビリ
テーションの有用性が広く認識されるようになった。 PICUにおいても早期リハビリテーションが導入されつつあ
るが、その報告は少ない。【目的】当部門で作成した『 PICU早期リハビリテーションプロトコル（以下、プロト
コル）』の導入に際し、その取り組みからプロトコル実施上の問題点を抽出し検討する。【方
法】2019.12～2020.1の間に入室した、長期呼吸循環サポートが予測される3事例に対してプロトコルを導入し
た。プロトコルでは、使用している医療機器や薬剤などで対象患者の重症度を3段階に分類し、段階に応じたリハ
ビリテーションの内容、観察項目および中止基準などを文章と写真で明記した。リハビリテーションの実施状況
を記録する『 PICUリハビリテーション実施票』も作成し、患児の状況を家族と共有した。プロトコル導入後、実
施状況と問題点についての聞き取り調査を行い、問題点の洗い出しと検討を行った。【結果】導入前に目的と必
要性を担当者に説明したが、プロトコルが十分に実施されない状況であった。その理由として、治療や処置を優
先したことと、刺激により興奮状態に陥ることを危惧したことが挙げられた。また、開始前の評価と年齢・発達
に合わせた到達目標の不備が指摘された。【考察】早期リハビリテーションの必要性に対する認識不足を改善す
る必要があると考えられた。担当者がその意義を正しく理解し、理学療法士や家族との連携を得て、早期リハビ
リテーションを実施する環境整備を検討する必要がある。その一環として、啓蒙活動などの教育と、短期的な目
標設定とその達成度を日々評価するなどのシステム面での検討も必要と考えられた。【結論】プロトコル導入の
問題点として、看護師の認識不足とプロトコルシステム改善の必要性が明らかとなった。
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小児循環器看護師育成にむけての教育プログラムの再構築
○西川 由花1, 長野 美紀1, 窪野 彩子1, 藤本 美奈子1, 三原 加恵2, 政岡 祐輝3, 松室 有希1, 山下 知穂1 （1.国
立循環器病研究センター 看護部, 2.国立循環器病研究センター 教育研修部, 3.国立循環器病研究センター 医療
情報部）
Keywords: 新人看護師教育, キャリアラダー, 小児循環器看護
 
【背景】小児循環器看護は成長発達段階に応じた看護が必要であり、新生児から成人まで幅広い。当院では、病
棟毎にキャリアラダーを作成し教育を行ってきたが、術前や術後急性期看護はより高度な看護技術、アセスメン
ト能力が求められるためユニットでは新人が適応困難となる問題があった。2019年7月新病院移転に伴い、重症度
別に病棟の患者構成が変更された。病棟看護から必要となる知識・技術を習得し、段階を踏んでスキルアップを
行えるように、小児科キャリアラダーを統合・修正し作成した。今年度の新人看護師から、キャリアラダーをも
とに病棟横断的に教育を進めるためのプログラムの再構築を検討したため報告する。【目的】小児循環器看護師
育成に向けての教育プログラムの再構築【結果】日本看護協会のクリニカルラダーを基に、小児循環器看護に必
要な知識や看護技術をラダーレベル毎に追加修正を行った。更にラダーレベル別のチェックリストを作成し
個々の看護技術や知識の進捗状況を明確にできるようにした。また新人看護師を指導するスタッフ全員が同じ評
価を行えるように、具体的な評価基準を記載することで他者評価しやすい状況となった。新人看護師は4月に病棟
配属され、翌年度からより重症患者の看護が行えるように病棟間で交換留学を行った。【考察】小児科キャリア
ラダーの作成は、スタッフ個々の知識や看護技術の進捗状況を確認し自己の学習指針につながると考えられ
た。また具体的な評価基準を作成したことで、指導するスタッフが統一した指導ができることにつなげると考え
る。病棟横断的に教育をすすめることは、小児循環器看護を担う新人看護師の育成につながる可能性があると考
える。【結論】現在小児循環器キャリアラダーは導入初期であり、現在行っている教育プログラムの評価には
至っていない。今後実施後の評価と継続的に行うための課題を明確にしていく必要がある。
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デジタルオーラル | 多領域（リハビリ）

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）05（ TRP05） 
多領域（リハビリ）
指定討論者:鎌田 将星（国立循環器病センター 循環器病リハビリテーション部）
 

 
小児用体外式補助人工心臓（ Berlin Heart EXCOR Pediatric）装着下でのリ
ハビリテーションの経験 
○五十嵐 悠華1, 高木 敏之1, 近田 光明1, 戸田 紘一2, 牧田 茂3, 枡岡 歩2 （1.埼玉医科大学国際医
療センター リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際医療センター 重症心不全・心臓移植
センター, 3.埼玉医科大学国際医療センター 心臓リハビリテーション科） 
体外式補助人工心臓(EXCOR)装着中の患児の安全な病室外活動の基準作成 
○石田 知子1, 圓見 千代1, 上野 高義2 （1.大阪大学医学部附属病院 小児医療センター 小児外科病
棟, 2.大阪大学大学院医学系研究科 心臓血管外科） 
小児用体外式補助人工心臓装着患者に対する安全な座位獲得を目的とした
クッションチェア作成の経験 
○近田 光明1, 高木 敏之1, 五十嵐 悠華1, 牧田 茂2, 戸田 紘一3, 枡岡 歩3 （1.埼玉医科大学国際医
療センター リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓リハビリ
テーション科, 3.埼玉医科大学国際医療センター 重症心不全・心臓移植センター） 
多職種による先天性心疾患患者へのリハビリテーションの取り組み 
○久保 貴嗣1, 村上 優2, 佐藤 純2, 吉井 公浩2, 小坂井 基史2, 吉田 修一朗2, 櫻井 寛久2, 野中 利
通2, 西川 浩2, 大橋 直樹2, 櫻井 一2 （1.中京病院 リハビリテーションセンター, 2.中京病院 中
京こどもハートセンター） 
先天性心疾患術後の歩行再獲得に向けたリハビリテーション-フォンタン術後
とファロー四徴症術後の比較‐ 
○長谷場 純仁1, 井本 浩2, 上野 健太郎3 （1.鹿児島大学病院 リハビリテーション部, 2.鹿児島大学
大学院 医歯学総合研究科 心臓血管外科・消化器外科学, 3.鹿児島大学大学院 医歯学総合研究科 小
児科学） 
離床開始後に遅発性心タンポナーデを発症した開心術の2症例 
○金田 直樹, 名和 智裕, 夷岡 徳彦 （北海道立子ども総合医療・療育センター） 
小児心臓外科術後呼吸リハビリテーションとしての陽陰圧対外式人工呼吸器
の有効性と安全性 
○星木 宏之1, 林 秀俊1, 内梨 あゆみ1, 渡邊 勇樹1, 宗内 淳2, 渡邉 まみ江2, 杉谷 雄一郎2, 松岡
良平2, 藤本 智子3, 松田 健作3, 落合 由恵3 （1.九州病院 リハビリテーション室, 2.九州病院 小
児科, 3.九州病院 心臓血管外科） 
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小児用体外式補助人工心臓（ Berlin Heart EXCOR
Pediatric）装着下でのリハビリテーションの経験

○五十嵐 悠華1, 高木 敏之1, 近田 光明1, 戸田 紘一2, 牧田 茂3, 枡岡 歩2 （1.埼玉医科大学国際医療センター
リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際医療センター 重症心不全・心臓移植センター, 3.埼玉医科大
学国際医療センター 心臓リハビリテーション科）
Keywords: 小児用体外式補助人工心臓, リハビリテーション, 発達
 
【背景】小児用体外式補助人工心臓(Berlin Heart EXCOR Pediatric:EXCOR)が保険償還されて以降、小児重症心
不全患者における心臓移植までの長期待機が可能な手段が確立した。しかし、 EXCOR装着下でのリハビリ
テーション(以下リハ)の実施および発達についての報告は少ない。そこで、 EXCOR装着後に良好な発達の経過を
辿った患児のリハを経験したため報告する。【症例紹介】在胎40週2日、3116gで出生した女児。日齢42日に頻呼
吸、哺乳不良を認め他院入院。左室心筋緻密化障害と診断、抗心不全治療で改善せず日齢56日に EXCOR装着目的
に当院へ転院。月齢2ヶ月時に EXCOR装着(10ml pump)となった。転院時は LVEF:36.7%、 BNP:5522.8pg/mlで
あった。【リハ経過】 EXCOR装着術後29日目から理学療法を開始。介入当初は月齢3ヶ月で未定頚であったため背
臥位や側臥位のポジショニングに加え抱っこなどでの抗重力筋の発達を促す事から始めた。術後107日から腹臥位
練習を開始し、月齢6ヶ月で定頚、月齢6.5ヶ月で寝返りを獲得。その後は座位練習などを通して体幹コント
ロール能力向上を図るとともに、専用のクッションチェアを作成した。また、病室以外でのリハを取り入れ環境
への順応を図った。【結果】暦年齢9ヶ月で KIDSによる発達検査を実施。運動6ヶ月、操作8ヶ月、理解言語
9ヶ月、表出言語7ヶ月、対成人社会性7ヶ月、食事7ヶ月であり総合発達年齢は8ヶ月となった。【考察】術後約
1ヶ月の臥床期間があったことが運動発達の遅延に影響を及ぼしたと考えられる。また、 EXCOR装着による身体的
制限、活動範囲の制限があったことも一因と考えられるが、バイタルサインや他覚所見に加え pump fillingを確
認しながら、安全を担保しつつ発達段階に応じた遊びや運動を行うことで総合的な発達促通に繋がったと考え
る。 EXCOR装着患者において、家族を含め医療スタッフ全体で安全な環境の設定、運動機会の増加に向けて取り
組むことが重要である。
 
 

体外式補助人工心臓(EXCOR)装着中の患児の安全な病室外活動の
基準作成

○石田 知子1, 圓見 千代1, 上野 高義2 （1.大阪大学医学部附属病院 小児医療センター 小児外科病棟, 2.大阪大
学大学院医学系研究科 心臓血管外科）
Keywords: 小児, EXCOR, 室外活動
 
【背景】体外式補助人工心臓(以下 EXCOR)はドライブラインが2ｍ程度であり、装着中の患児の活動範囲は極めて
狭い。当病棟は一般病棟であり、これまで安全面等を危惧し EXCOR装着中の患児の病室外活動を継続的には実施
できていなかった。しかし移植待機期間中に様々な発達課題の達成を必要とする患児に対して、病室内だけでな
く病室外で過ごすことが発達に良い影響をもたらしており、改めて環境を整える必要性があると考えた。【目
的】 EXCOR装着中の患児が病室外で安全に過ごすための基準を作成する【方法】 EXCOR装着中の患児の病室外活
動の実際を振り返り、看護師が中心となって医師、臨床工学技士（ ME）、理学療法士、保育士、チャイルドライ
フスペシャリストといった多職種に働きかけ、基準を作成した。【結果】対象は医師の許可と家族の同意のある
患児とした。安全面への必須条件は医師が緊急時に対応できる状況下で、患児がヘルメット、ポンプカバー、腹
帯が着用できること、同行看護師は EXCOR装着患者のケアを1年以上経験した者とし、同行 MEは本体操作を実施
できる者とした。観察項目はバイタルサイン、自覚・他覚症状、デバイスやポンプの異常の有無、デバイスとの
距離等とし、チェックリストを作成した。主にデイルームを病室外活動の場とし、活動内容は主にリハビリや発
達年齢に合わせた遊び、集団保育への参加とし、個別性に合わせた計画を多職種で立案した。【考察・結語】こ
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れまで多くの EXCOR装着中の患児を経験し、治療優先の環境下で患児に十分な発達の機会を継続して提供するこ
との難しさに直面してきた。今回看護師が中心となり、安全を担保して患児の身体・精神的な発達の促進という
視点も加えながら EXCOR装着中の患児が病室外で過ごすことの意義を明確に示したことで、従来の固定観念が払
拭された。そのうえで根拠をもとに多職種が各々の立場から意見交換したことで、継続可能で安全な基準が作成
できた。
 
 

小児用体外式補助人工心臓装着患者に対する安全な座位獲得を目
的としたクッションチェア作成の経験

○近田 光明1, 高木 敏之1, 五十嵐 悠華1, 牧田 茂2, 戸田 紘一3, 枡岡 歩3 （1.埼玉医科大学国際医療センター
リハビリテーションセンター, 2.埼玉医科大学国際医療センター 心臓リハビリテーション科, 3.埼玉医科大学国
際医療センター 重症心不全・心臓移植センター）
Keywords: 小児用体外式補助人工心臓, リハビリテーション, 座位保持装置
 
【背景】小児用体外式補助人工心臓 EXCOR(Berlin Heart社製)を装着した乳児例では体格が小さく、平面状での
座位練習ではドライブラインが屈曲してしまうため、効果的な座位のリハビリテーション(以下リハ)が難し
い。当院では EXCORを装着した乳児へ安全な座位を獲得する目的で専用椅子(クッションチェア)を作成した。こ
の専用椅子作成経緯とその後の経過について報告する。【患者紹介】症例は0歳11ヶ月の女児。出生後は通常通り
自宅退院。日齢42日に頻呼吸、哺乳不良があり近医へ受診。左室緻密化障害の診断となり、抗心不全治療で改善
せず、日齢56日に EXCOR装着目的に当院へ転院し月齢2ヶ月時に EXCOR装着(10ml pump)。転院時の LVEFは
36.7%、 BNPは5522.8pg/ml。【リハ経過】術後29病日目から理学療法を開始した。月齢約6ヶ月で定頸、月齢
6.5ヶ月で寝返りを獲得。本症例では腹部にポンプ及び送脱血管があるために、正常運動発達で必要な腹臥位をと
ることが困難であった。そこで腹臥位を回避し、座位ベースでの運動発達促通をメインにリハ介入する方針と
なったが、ドライブライン屈曲の問題により市販椅子での座位練習は困難であった。公的補助などの社会資源の
利用が出来ず、業者から無償で寄贈して頂いたウレタン材などの端材をつなぎ合わせ、療法士自身が工場へ出向
き、本患児専用の椅子を作成した。【考察】本症例は生後２ヶ月で小児用体外式補助人工心臓を装着してお
り、ポンプ装着による活動の制限に加え周術期の廃用による運動発達遅延を認めていた。患児の成長とともに座
位ベースでの運動発達が望まれ、それに伴い専用椅子を作成した。業者の好意と療法士自身が専用椅子を作成す
ることで、作成費用を抑えることができた。また患児の体格に合わせて座面の高さや広さ、ポンプの走行に合わ
せた座面の切り抜き、背もたれや肘掛の高さを創意工夫することで、安全性が確保された環境での座位保持が可
能であった。
 
 

多職種による先天性心疾患患者へのリハビリテーションの取り組
み

○久保 貴嗣1, 村上 優2, 佐藤 純2, 吉井 公浩2, 小坂井 基史2, 吉田 修一朗2, 櫻井 寛久2, 野中 利通2, 西川 浩
2, 大橋 直樹2, 櫻井 一2 （1.中京病院 リハビリテーションセンター, 2.中京病院 中京こどもハートセンター）
Keywords: 先天性心疾患, 多職種カンファレンス, リハビリテーション
 
【背景】先天性心疾患患者へのリハビリテーションは呼吸器合併症の予防・改善，拘縮予防等を目的に行われる
事が多い．しかし，循環動態の不安定性，術後開胸管理により介入が遅れることが多い． そこで当院では2019年
度より早期からのリハビリテーション介入を目的に医師,看護師と情報共有を目的に毎朝の多職種カンファレン
ス，週一度の全体カンファレンスに参加し病態把握，リハビリテーション開始の可否につて検討し介入を試み
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た．今回，その効果にて検討を行ったので報告する．【目的】多職種カンファレンス参加前後のリハビリ
テーション介入における効果について検討すること．【方法】調査期間は2017年4月から2020年1月までにリハビ
リテーション介入を行った3歳未満の患者を対象とし2017年から2019年3月をリハビリ前期，2019年4月から2020年
1月までをリハビリ推進期とした．調査項目は性別，年齢，疾患名,リハビリ介入までの期間，退院までの期間と
した．【結果】リハビリ介入例（前期53例 vs推進期27例），性別（男性：前期30例 vs推進期18例，女性：前期
23例 vs推進期9例），年齢（前期0.56歳 vs推進期0.57歳），疾患名（単心室：前期12例 vs推進期5例，左心低形
成：前期6例 vs推進期：4例，ファロー四徴症：前期3例 vs推進期2例，両大血管右室起始症：前期3例 vs 推進
期：4例，その他：前期29例 vs推進期12例），リハビリ開始までの期間（前期21日 vs推進期17日），退院までの
期間（前期55日 vs推進期45日）であったが，各項目には統計学的な有意差はなかった．【考察】統計学的な有意
差はなかったが，多職種カンファレンスの参加によりリハビリ開始までの日数，退院まで期間が前期に比べ推進
期は短くなっておりカンファレンスによる情報共有の効果が示唆された．【結論】多職種カンファレンス参加に
より医師，看護師との良好な情報共有ができリハビリテーション介入までの期間，退院までの期間の短縮に繋
がった．
 
 

先天性心疾患術後の歩行再獲得に向けたリハビリテーション-
フォンタン術後とファロー四徴症術後の比較‐

○長谷場 純仁1, 井本 浩2, 上野 健太郎3 （1.鹿児島大学病院 リハビリテーション部, 2.鹿児島大学大学院 医歯
学総合研究科 心臓血管外科・消化器外科学, 3.鹿児島大学大学院 医歯学総合研究科 小児科学）
Keywords: 先天性心疾患, リハビリテーション, 歩行
 
【背景と目的】先天性心疾患児の術後急性期リハビリテーション（以下、リハ）において、我々は独自に粗大運
動能力の9段階評価システムを開発し、 mobility gradeに応じた段階的な運動療法プログラムを実施してい
る。しかし、術前に歩行可能であっても術後の歩行能力の回復に時間を要することが少なくない。今回、フォン
タン術後(フォンタン群)とファロー四徴症による心内修復術後(ファロー群)の患児における歩行能力の回復につ
いて調査し比較検討を行った。【方法】対象は術前に歩行が可能で、術後リハ介入されたフォンタン群10例と
ファロー群9例。術後端座位保持および歩行自立となるまでの期間と術前、術中、術後における各因子およびリハ
の内容について後方視的に調査した。【結果】入院期間中に端座位は全例で自立となり、歩行が自立したのは
フォンタン群の9例とファロー群の7例で、術後歩行自立までの期間について2群間に有意差が認められた(フォン
タン群25[22-29]日 vs ファロー群15[11.5-16.5]日、 p＜0.01)。また、日齢、術後入院期間、 ICU在室期間にお
いて、フォンタン群が有意に長かった(p＜0.05)。 ICUからリハ開始されたのはフォンタン群6例、ファロー群2例
で、リハ内容は運動療法が全例で実施され、呼吸理学療法がフォンタン群9例、ファロー群4例で実施されてい
た。【考察】フォンタン群の歩行の再獲得はファロー群よりも長期間要することが示されたが、原因とし
て、フォンタン循環に体が慣れるのに時間を要することや、元々の運動耐容能や筋力の低さに加えて、術後の活
動性の低下による廃用症候群や、術後の呼吸状態の改善の遅延の影響などが考えられた。患児の運動能力の早期
回復のためには、術後早期からの親への指導も含めた積極的なリハが重要であり、さらには継続的に退院後の長
期的フォローも必要と考えられる。
 
 

離床開始後に遅発性心タンポナーデを発症した開心術の2症例
○金田 直樹, 名和 智裕, 夷岡 徳彦 （北海道立子ども総合医療・療育センター）
Keywords: 開心術, 早期リハビリテーション, 遅発性心タンポナーデ
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【背景】先天性心疾患に対し開心術を施行し､多職種による術後早期離床･リハビリテーション(以下早期リハ)開
始数日後に､遅発性心タンポナーデを発症した2例を経験したので報告する｡ 
【目的】発症群と非発症群の術前/術中/術後因子を検討､リスク管理の一助とする｡ 
【対象】2018年5月～2019年12月､早期リハ介入を行った179例､内10歳以上で手術アプローチが胸骨正中切開で
あった11例､発症群2例(14±4歳)､非発症群9例(17±6歳)を対象とした｡ 
【方法】1)患者背景2)術式､手術時間､人工心肺時間､術中輸血3)閉胸後ドレーン留置期間､術後抗凝固療法､術後自
力体交/座位/立位に要した日数､介入初回血液検査データを収集､後方視的に比較した｡ 
【結果】2例は閉胸後4日と6日に発症､両者胸骨からの出血だった｡1例は閉胸後1日にヘパリン､1例は3日にアスピ
リンにて抗凝固療法を開始していた｡以下発症群/非発症群順に､1)BMI20.5±2/16.8±2｡2)大動脈弁置換術1例/1例､
右室流出路再建術1例/4例､ VSD・ ASD閉鎖術0例/4例｡手術時間406±36分/285±107分､人工心肺時間177±33分/112±
62分｡術中輸血1例/2例で無輸血1例/7例｡3)ドレーン留置期間2±1.4日/1.3±0.6日､抗凝固療法2例/4例(ヘパリン1例
/1例､アスピリン１例/3例､ワーファリン1例/1例)｡自力体交2±1病日/1病日､座位2.5±0.7病日/1.2±0.4病日､立位6±
5病日/2.4±1.0病日であった｡血液検査データは､ PLT(103/μ l)85.5±19/138±36､ Fg(mg/dl)283.5±44/256±33､
APTT(sec)42.9±11.8/30.3±2.5であった｡ 
【考察】閉胸後の自力体交日数等は概ね差は無く､離床速度の影響は不明だった｡しかし､発症群は両者抗凝固療法
を施行､介入初回の血液検査データで PLT低値と APTT延長の傾向を認め､非発症群に比較し易出血傾向であった｡
BMIも大きく起居動作時の胸郭捻転など胸骨に対する物理的影響が強かった可能性がある｡以上を胸骨正中切開後
の症例に早期リハ介入を行う上のリスク因子として､留意が必要と思われた｡
 
 

小児心臓外科術後呼吸リハビリテーションとしての陽陰圧対外式
人工呼吸器の有効性と安全性

○星木 宏之1, 林 秀俊1, 内梨 あゆみ1, 渡邊 勇樹1, 宗内 淳2, 渡邉 まみ江2, 杉谷 雄一郎2, 松岡 良平2, 藤本
智子3, 松田 健作3, 落合 由恵3 （1.九州病院 リハビリテーション室, 2.九州病院 小児科, 3.九州病院 心臓血管
外科）
Keywords: 周術期管理, 集中治療, 呼吸管理
 
【背景】陽陰圧体外式人工呼吸器（ RTX）はバイブレーションモードとカフモードの組み合わせにより排痰を促
す呼吸リハビリテーションとして有効性が知られるが、小児における開胸心臓外科術後では、胸骨癒合の問題な
どを含めてその安全性と有効性は明らかではない。徒手排痰でも創部を考慮して軽めのスクイージングに咳嗽誘
発、体位ドレナージが中心となる。 
【方法】2015年4月～2017年3月に排痰、無気肺予防改善目的に理学療法士が介入した自力排痰が困難な心臓外科
術後小児（6歳以下）27例（ファロー四徴症7例、心室中隔欠損症6例、単心室症5例、その他9例）を対象とし
た。無気肺消失までの日数や介入日数、有害事象に関して、2012年4月～2015年3月に徒手排痰を行った36例（単
心室症13例、心室中隔欠損症5例、房室中隔欠損症4例、ファロー四徴症2例、その他12例）と比較検討した。 
【結果】 RTX群と徒手群において、年齢（1.4±1.7歳 vs1.6±1.6歳）、介入日数（13.8±13.7日 vs10.2±8.3日）に
有意差はなかった。理学療法介入時に無気肺を呈していた RTX群16例、徒手群9例の介入翌日の胸写は、改善が
9例（56%） vs5例（56％）、非改善が7例(44%)vs4例(44%)、無気肺消失までの日数は、4.8±5.4日 vs7.4±
7.4日、無気肺が残存した症例は2例(13%)vs2例(22%)、といずれも有意差はなかった。有害事象は、 RTX介入直後
に新規無気肺出現のため再挿管となった1例があったものの、創部に関連した有害事象は両群とも認めなかった。 
【考察】無気肺消失までの日数に有意差はなかったが、 RTX群にて2.6日程度早い傾向がみられた。徒手群にて
17日間介入したが全く改善せず、 RTXを導入した直後に改善がみられた症例もいるなどデータだけでは効果を表
すのに不十分な点もある。症例毎に画像所見の推移に着目する必要がある。 RTXは基本的に陰圧を中心とした治
療法であり、胸郭を押すのではなく拡げるため創部に対する影響が少なかったと考える。
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デジタルオーラル | 多領域（ME)

デジタルオーラル多領域専門職部門（ II）06（ TRP06） 
多領域（ ME)
指定討論者:吉田 諭（京都府立医科大学附属病院 医療技術部 臨床工学技術課）
 

 
先天性心疾患手術における人工心肺適正灌流量の検討 
○石川 慶1, 吉田 幸太郎1, 松本 猛志1,2, 楠本 繁崇1, 南 茂1, 高階 雅紀1, 吉田 靖2, 金谷 知潤3,
上野 高義3, 澤 芳樹3 （1.大阪大学医学部附属病院臨床工学部, 2.大阪大学大学院医学系研究科保
健学専攻先進臨床工学共同研究講座, 3.大阪大学大学院医学系研究科外科学講座心臓血管外科） 
小児心臓カテーテル検査・治療における NIRSを用いた下肢血流評価の有用性 
○青田 恭朋1, 佐藤 有美2, 上村 和也2, 白井 丈晶3 （1.加古川中央市民病院 臨床工学室, 2.加古川
中央市民病院 小児科, 3.加古川中央市民病院 循環器内科） 
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先天性心疾患手術における人工心肺適正灌流量の検討
○石川 慶1, 吉田 幸太郎1, 松本 猛志1,2, 楠本 繁崇1, 南 茂1, 高階 雅紀1, 吉田 靖2, 金谷 知潤3, 上野 高義3,
澤 芳樹3 （1.大阪大学医学部附属病院臨床工学部, 2.大阪大学大学院医学系研究科保健学専攻先進臨床工学共同
研究講座, 3.大阪大学大学院医学系研究科外科学講座心臓血管外科）
Keywords: 人工心肺, GDP, 灌流量
 
【緒言】近年,目標指向型管理という人工心肺管理法(GDP)が提唱され適正灌流量を再考することで,管理の標準化
や治療成績の向上が期待されている.小児人工心肺管理では酸素需要の観点や側副血行路の発達から高灌流量が必
要とされるが,当院の目標灌流量は他施設と比較し少ない傾向にあった.今回,目標灌流量の見直しを行い従来の管
理法との比較,検討を行ったため報告する.【方法】2014年5月から2019年10月までの心房中隔欠損(ASD),心室中隔
欠損(VSD)症例のうち15kg以下の45例を対象とした.従来法(1-4 :180,4-10 :150,10-15 :150(kg :
mL/kg/min))21例を L群,変更管理法(1-3:200,3-5:180,5-8:160,8-10:150,10-12:140(kg : mL/kg/min))24例を
H群とし両群間の CPB管理(年齢,体重,CPB時間,血圧,PI,DUF量,Lac,Glu,最低温度など)ICU管理(P/F比,挿管日数,
Lac,Gluなど)について比較検討した.比較にはχ２検定と Wilcoxon検定を用いて,P＜0.05を有意差ありとし
た.【結果】両群間の比較では,年齢,体重,手術時間,術中尿量,血圧,輸血量などでは有意差は認められな
かった.Glu(mg/dL) H群166[148-185]vs L群194[169-218],CPB中フロセミド投与量(mg) H群1.58[0.41-2.75]vs
L群5.41[3.57-7.28],ICU入室時 Lac値(mmol/L) H群8.2[7.3-9.4]vs L群10.6[9.1-12.1],ICU尿量(mL/h) H群
26.8[19.1-34.4]vs L群14[10.2-17.7],クレアチニン値(mg/dL) H群0.25[0.22-0.27]vs L群0.29[0.25-0.33]の項
目に有意差を認めた.【考察】目標灌流量を高く設定したことにより,腎血流量,酸素供給は維持され,尿量確保に
もつながったと考える.尿量が確保されることで不必要なフロセミド量を減らすことが可能であった.また小児人
工心肺管理においても低灌流量は嫌気性代謝亢進を惹起し Glu値の上昇だけでなく,ICU管理における Lac値の上
昇,更に急性腎障害発生にも影響することが示唆された.【結語】目標灌流量を再考し,従来よりも高灌流量とする
ことで良好な結果を得た.
 
 

小児心臓カテーテル検査・治療における NIRSを用いた下肢血流
評価の有用性

○青田 恭朋1, 佐藤 有美2, 上村 和也2, 白井 丈晶3 （1.加古川中央市民病院 臨床工学室, 2.加古川中央市民病院
小児科, 3.加古川中央市民病院 循環器内科）
Keywords: NIRS, 大腿動脈血栓閉塞, 小児
 
【背景】小児心臓カテーテル検査・治療(小児カテ)の合併症の一つに急性大腿動脈閉塞(AFAO)があり、その発生
頻度は1～9％と報告されている。カテ中の下肢血流評価には皮膚色調、温度差、 SpO2波形等があるが、定量
的・連続的な評価は困難である。近赤外線分光法(NIRS)を用いた局所組織酸素飽和度(rSO2)は、非拍動流下でも局
所酸素需給バランス変化、灌流状態の評価が可能である。近年、成人での NIRSによる下肢血流評価の有用性は報
告されているが、小児での報告はほとんどない。 
【目的】小児カテにおける NIRSによる下肢血流評価の有用性を検討すること。 
【対象】2017年11月～2019年2月に先天性心疾患、川崎病後冠動脈瘤に対する小児カテ時に NIRSを用いて下肢血
流評価をした12例。年齢は中央値0.9(範囲0.3-7.9)歳、体重6.9(4.4-24.8)kg、体表面積0.33(0.25-0.92)m2。 
【方法】 Medtronic社製 INVOS 5100Cを両側腓腹部に装着し、シース挿入側の rSO2最低値[rSO2(min)]、対側との
最大差[rSO2(diff max)]を測定し、年齢、体重、体表面積、シース留置時間、大腿動脈径(FAd)、シース外径
(Sd)と FAdとの比(Sd/FAd)との関連を検討した。対側との差[rSO2(diff)]の変化を入室時、シース挿入時、挿入
5・10・30分後、シース抜去前、退室時で評価した。 
【結果】 rSO2(min)は体表面積(rs=0.86,P＜0.001)と相関を認めた。 rSO2(diff)はシース挿入5分後
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(P=0.0018)、10分後(P=0.0015)、30分後(P=0.0453)で有意な低下を認めた。12例中1例で AFAOを合併した。非
AFAO例ではカテ中の rSO2(min)が44(16-73)％、 rSO2(diff max)が27(6-52)％に対し、 AFAO例では rSO2(min)が
15％、 rSO2(diff max)が72％と著しく低下し、シース抜去後も改善しなかった。 
【結論】 NIRSによりカテ中の下肢血流を非侵襲的に連続かつ定量的に検出できた。 AFAOの早期発見に重要なモ
ニタリングになり得る可能性が示唆された。 rSO2の評価方法については今後の検討が必要であると考える。


