
J Cardiol Jpn Ed  Vol. 3 No. 3 2009   216

要　約

背景 成人先天性心疾患における心不全治療に関しては，疾患ごとの解剖学的な違いや血行動態の違い，術後遺残病変，
続発症などが病態を複雑にしており，治療効果のエビデンスも乏しい．

目的 急性心不全で入院治療を要した成人先天性心疾患患者の病態，治療，臨床経過を検討する．
対象 18歳以上の成人先天性心疾患患者で2004–2005年の2年間に当科に心不全の急性増悪の理由で入院した患者に関

して後方視的に検討した．
結果 入院患者は20人（23回の入院），平均年齢は32歳（18–58歳）であった．基礎疾患は単心室血行動態疾患10例

（Fontan術後6例，Glenn術後もしくはシャント術後4例），修正大血管転換症3例，Eisenmenger症候群2例，大
血管転換症Mustard術後1例，その他4例であった．心不全病態は単心室血行動態疾患では体心室不全による尿量
減少，浮腫，呼吸困難が主であり，修正大血管転換症では体心室側房室弁閉鎖不全，Eisenmenger症候群では低
酸素血症や心室収縮不全が主であった．その他，喀血，動悸，失神を認めた．入院時のNYHA機能分類は II：3例，
III：17例，IV：3例であった．治療は安静，輸液，酸素投与5例，利尿薬静注13例，強心薬点滴投与5例であった．
その他の治療として喀血に対する止血薬2例，カテーテルコイル塞栓術1例，頻拍に対する電気的除細動2例，カテー
テルアブレーション1例，抗不整脈薬1例．治療により17例で臨床症状の改善，NYHAの改善（II：20例，III：2例），
心拡大，肺うっ血の軽快，BNP低下を認めた．入院中の死亡は1例で，生存例では次第に心不全に対する慢性期治
療（血管拡張薬，β遮断薬など）に移行した．

結論 成人先天性心疾患患者における急性心不全の病態は多彩であるが，基本的な治療法は後天性成人心疾患患者と同様
に行うことが可能である．
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はじめに
内科的および外科的治療の進歩に伴い先天性心疾患患者

は小児から成人に達するものが増えてきている．成人期に達
した先天性心疾患患者では不整脈や遺残病変への再手術
などの問題点に加え，心不全の発生が重要な合併症の一つ
となっている．成人先天性心疾患患者の心不全に関して，
その臨床的特徴を理解することが重要な課題となっている

が，成人先天性心疾患患者における急性および慢性心不全
に対する治療に関しては未だ確定したものはない．

対象と目的
本研究の目的は急性心不全にて緊急入院をした成人先天

性心疾患患者の疾患病態，入院理由，治療介入，治療効
果に関して後方的に検討し，成人先天性心疾患患者の心不
全治療について考察することである．対象は2004年から
2005年までの2年間に当科に入院した18歳以上の成人先天
性心疾患患者239人（359回入院）のうち，急性心不全の
出現，慢性心不全の急性増悪をきたして入院治療を必要と
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したものを対象に検討した．
統計学的処理では各データはmean ± SDで表示し，2群

間の比較にはt検定を用いた．p < 0.05を統計学的有意差あ
りとした．

結　果
調査期間の心不全入院は20症例（23回入院），平均年

齢は33 ± 12歳（18–58歳）であった．全症例のうち1例の
みが急性心不全発症症例でそれまでに心不全症状を認めず
内服治療が行われていなかったが，他19例は慢性心不全に
対して内服加療中の急性増悪症例であった．

基礎心疾患は，単心室血行動態症例が10例（主心室が
右室形態：3例，左室形態：7例）と最も多かった．Fontan
術後の体心室不全が6例，姑息術のみ施行されている症例
4例であった．Eisenmenger症候群の2例はFallot四徴症，
肺動脈閉鎖，体肺側副血行の手術不能症例での両心不全
であった．完全大血管転換症Mustard術後1例と修正大血
管転換症3例は体心室右室不全によるものであった（Table 

1）．
入院時NYHA機能分類はIIが3人，IIIが17人，IVが3

人であった．入院時の心不全症状としては，体重増加を伴う
浮腫が12例（60％），全身倦怠感6例（30％），呼吸困難6
例（30％），腹部膨満・吐き気といった消化器症状は2例（10
％），乏尿2例（10％）であった．その他に頻拍発作による動
悸4例，一過性の意識消失1例，喀血2例を認めた（Table 2）．
入院時の検査所見ではCTR64 ± 11%（45–90%），BNP831

± 297 pg/ml（17–4,721 pg/ml）であった．
抗心不全治療として，利尿薬（19例），アンジオテンシン

変換酵素阻害薬（ACEi）（10例）β遮断薬（6例），ジギタ
リス（5例），アンジオテンシンII受容体拮抗薬（ARBs）（3
例）の内服が行われていた．抗不整脈薬は11例（メキシレ
チン：1例，ジソピラミド：2例，ピルメノール：1例，ア
ミオダロン：4例，ジギタリス：6例，アミオダロン1例，ジ
ソピラミド2例でジギタリス併用内服）で内服されていた．
抗血小板薬，抗凝固薬は15例でアスピリン4例，ワーファ
リン11例であった（Table 3）．

入院後の治療は安静・酸素投与のみでの改善が5例，さ
らに利尿薬の静脈投与を必要としたもの13例，カテコラミン
投与まで必要とした症例5例（DOA：2例，ミルリノン：3例）

Table 1　Pathophysiology of heart failure in 20 patients.

Number of patients

Univentricular physiology 10 (50%)

　(post Fontan op) 6 (30%)

　(palliative op) 4 (20%)

Systemic RV dysfunction
(ccTGA with no associated lesions, 
S/P Mustard op complete TGA)

4 (20%)

Eisenmenger syndrome 2 (10%)

Others 4 (20%)

Total 　  20 (100%)

ccTGA: congenital corrected transposition of great artery, TGA: transposi-
tion of great artery.

Table 2　Symptoms of CHF.

No. of patients

・Edema (body weight gain) 12

・General fatigue 6

・Dyspnea 6

・Gastrointestinal symptom 2

・Oliguria 2

・Palpitation 4

・Syncope 1

・Hemoptysis 2

Table 3　Medications.

No. of patients

・Anti CHF therapy

　Diuretics 19

　ACE inhibitor 10

　Beta-blocker 6

　Digitalis 5

　ARB 3

・Antiarrhythmics 11

・Anticoagulant 15

(warfarin: 11, aspirin: 4)

ACE inhibitor: angiotensin converting enzyme inhibitor, ARB: angiotensin II 
receptor antagonists, CHF: congestive heart failure.
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であった．併存した不整脈に対する治療は電気的徐細動2
例，カテーテルアブレーション施行1例，アミオダロン内服
を開始したものが2例，徐脈に対するペースメーカ植込みが
1例で必要であった（Table 4）．

心不全入院時の転帰は，死亡が1例，その他の症例は軽
快退院した．死亡の1例は，完全大血管転換症Mustard術
後症例で体心室右室機能不全が改善せず43歳で死亡した．
NYHA機能分類はクラスIIの3例では症状は改善したが，
機能分類上はクラスIIのままであった．NYHAクラスIIIの
症例で1例死亡があったが，その他のクラスIII，IVの症例
では機能分類が改善した．検査・理学所見は，BNPが入
院時平均831 pg/mlから394 pg/mlへ低下，CTRが平均64
％から60％へ減少，平均体重が52 kgから48 kgへ減少し，
改善が認められた（Fig. 1, a–d）．遠隔期死亡は感染性心内
膜炎１例，Fontan循環不全に対しtotal cavopulmonary 
connectionへの変換術（TCPC conversion）を施行した症
例の周術期死亡2例であった．

考　察
心不全とは心筋障害により心臓のポンプ機能が低下し，

末梢臓器の酸素需要に見合うだけの血液量を拍出できない
状態と定義されている1）．これは成人先天性心疾患でも同様
である．先天性心疾患では生まれもった奇形による圧負荷，
容量負荷，低酸素血症などが存在し，先天性心疾患自体が
心不全症候群予備群であると考えられる2）．先天性心疾患
患者の血行動態の特徴を理解した上での治療介入が必要と
なる．解剖学的な異常により引き起こされる先天性心疾患
患者における心不全に特異的な病態として，1. 右心不全

（Fontan術後，Ebstein奇形，肺動脈弁閉鎖不全を伴うFallot
四徴症など），2. 体心室が右室であるような場合の右室不全

（修正大血管転換症，Mustard・Senning術後完全大血管
転換症），3. 単心室血行動態の体心室不全（単心室，Fontan
術後の体心室）などが挙げられる．特に体心室が右室である
疾患および単心室の患者では心不全を来たしやすい3）．今回
の検討でも単心室血行動態の症例や右室体心室症例で心不
全を多く認めた．

先天性心疾患の心不全でも浮腫，腹部膨満，労作時息切
れ，夜間呼吸困難，起座呼吸などの症状を伴う．不整脈を
認めることもあり，心不全の増悪因子，突然死の危険因子
となりうる4）．Fontan術後，肺動脈閉鎖不全の強いFallot
四徴症，Ebstein奇形，Eisenmenger症候群などの右心不
全患者では下肢の浮腫，肝腫大，急激な体重増加などの症
状が最も多く認められた．

検査所見としては成人先天性心疾患患者の心不全発症例
においても神経体液因子の亢進とNYHA機能分類の相関
が報告されており，ANP，BNPは心不全の診断，治療効果，
予後判定に有用である5）．今回の症例も心不全の改善に伴
いNYHA機能分類，BNP，心胸郭比の改善，体重の減少
が認められており，これらの臨床，検査所見は成人先天心
疾患患者においても治療効果の指標になると考えられた．

心不全治療に関して現在，成人先天性心疾患者に対する
心不全治療・管理に関する大規模研究に基づくようなデータ
はない．成人慢性心不全の診断と治療に関するACC/AHA
ガイドラインでは心不全の進展を４ステージに分け，心機能
障害はないが心不全を発症する危険因子を有している段階

（stage A），心機能障害は存在するが無症状の段階（stage 
B）といった早期からの治療介入を推奨している1,6）．成人先
天性心疾患患者に対してもACC/AHAガイドラインを基に
した治療介入が有効であるかは不明である7,8）．

慢性心不全の薬物管理患者における急性増悪や成人先天
性心疾患患者における初回の急性心不全時には病態に応じ
た速やかな対応が必要となる．心不全の急性増悪時にはカ
テコラミンを用いた治療が必要となる．従来ドーパミン，ドブ
タミンの投与がなされてきたが，近年ではフォスフォジエステ
ラーゼ阻害薬（PDEi）の使用が増加している．PDEiは細
胞内cyclic AMP増加により心臓における陽性変力作用と血
管拡張作用を発現し，前後負荷を軽減しつつ心拍出量を増
加させるが 9），Fontan術後症例の急性増悪などでも有効で

Table 4　Therapy for acute heart failure.

No. of patients

・Diuretics 13

・Rest, oxygen 5

・PDE III inhibitor 3

・Catecholamine 2

・Antiarrhythmic therapy 6

(DCCV: 2, catheter ablation: 1, amiodarone: 2, pacemaker 
implantation: 1)

PDE III inhibitor: phosphodiesterase III inhibitor, DCCV: direct current car-
dioversion.
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ある10）．
成人先天性心疾患患者の慢性心不全に対する薬物治療

では利尿薬，ACEiおよびARB，ベータ遮断薬などが用い
られる．肺うっ血，体循環での水分貯留に対する初期治療
として利尿薬の内服治療は有用である．ただしFontan術後
患者，Eisenmenger症候群，流出路狭窄を伴う疾患，拡張
能不全を呈する病態では急激な前負荷軽減は心拍出量の低

下を招き，血行動態を悪化させる可能性があるので注意が
必要である．心不全患者におけるACEiやARBsは左心室
の心筋リモデリング，心機能や体心室の房室弁逆流を改善
することが証明されている11）．成人先天性心疾患患者では
Eisenmenger症候群や体心室右室症例でのACEi，ARB
の運動能改善，房室弁逆流の軽減，体心室右室の心機能
改善効果が報告されている12–15）．ただし，チアノ－ゼ性心疾

Fig. 1　a, NYHA; b, BNP; c, CTR; d, body weight.

a b

c d
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患患者では血圧低下から右左短絡が増加し，チアノ－ゼ，
低酸素血症の増悪を招き，むしろ運動耐応能の低下，全身
倦怠感が出現することがあり注意深く導入する必要がある．
ACEiとARBの使い分けに関しては，現在はまず，ACEiを
用いてみて咳嗽などの副作用で内服が困難な場合にはARB
へ変更している．チアノ－ゼ性腎症などで腎機能低下のある
症例ではARBの追加投与を行う場合もある．ベータ遮断薬

（カルベジロール，メトプロロール，ビソプロロール）は心奇
形のない成人例では多くの大規模研究にて効果が証明され
ている16–18）．成人先天性心疾患患者においてもβ遮断薬に
関して難治性不整脈合併心不全例，Fontan術後症例や体
心室右室症例での生命予後の改善，心機能改善効果が報告
されている19–22）．また近年，非薬物治療として薬物治療に
不応性心不全の先天性心疾患患者に対しても心臓再同期療
法（cardiac resynchronized therapy: CRT）が施行されて
おり，単心室血行動態症例での多点ペーシングや修正大血管
転換症でのCRTなど，有効性が報告されはじめている23–25）．

今回の検討では予定手術症例を含めなかったが，先天性
心疾患患者の心不全治療として外科治療は重要である．
Fallot四徴症の肺動脈弁閉鎖不全・狭窄 26），修正大血管転
換症における三尖弁逆流・体心室右室不全，Ebstein奇形
に重症右心不全例に対するFontan手術 27）など後天性心疾
患患者とは異なった心不全に対する手術治療介入が必要に
なることがある．さらに後天性心疾患同様，成人先天性心
疾患の末期心不全患者でも心臓移植が報告されている．先
天性心疾患における移植の早期成績は，後天性心疾患にお
ける移植成績より劣るが，中長期的な生存率は同程度であ
るとの報告もある28–30）．

現在，我が国の成人先天性心疾患患者の管理と治療は
小児循環器科医が行っていることが多いと思われる．当院
では小児期から経過観察されている成人先天性心疾患患者
は循環器小児科でのフォローアップを引き続き受けており，
今回の検討でも循環器小児科医の外来で緊急入院が必要と
された症例を対象とした．当院ですでにフォローされている
患者が緊急入院した場合には，入院先は外来担当医が所属
する診療科になり，主治医も所属診療科の医師となる．また，
先天性心疾患患者が救急・通常外来を問わず初診で受診し
た場合は，循環器小児科医が診療し，循環器小児科病棟
に入院していること多い．冠動脈疾患，不整脈，心不全に
対するより専門的な治療に関しては循環器内科医へコンサル

トする．手術が必要な症例に関しては心臓血管外科とのカン
ファレンスで決定するなど他科と協同して患者の治療にあた
っている．循環器小児科医が成人先天性心疾患患者を診療
するためのトレーニングとしては，成人先天性心疾患担当の
スタッフと病棟担当医が毎朝カンファレンスし診療にあたる
体制をとっている．今後，循環器内科医，循環器小児科医，
心臓血管外科医や専門の看護スタッフなどが協同可能なより
良い成人先天性心疾患患者の診療体制，トレーニングシス
テムの構築が必要であると思われる．

結　論
成人先天性心疾患患者の心不全管理については従来から

成人心疾患で行われているうっ血性心不全に対する治療・
管理が適用できると考えられたが，成人先天性心疾患の抗
心不全治療の効果に関して今後さらなる検討が必要である．
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