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「先天性心疾患患者の非心臓手術における麻酔管理の指針」作成にあたって

先天性心疾患（congenital	 heart	 disease:	 CHD）の治療成績が大幅に改善された結果、多くの患
児が長期生存し成人期をむかえるようになった。そのため、CHD 患児は小児期に外科的介入を必要とす
る疾患のみならず、外傷や悪性疾患さらには分娩などに対して、待機的あるいは緊急的に非心臓手術お
よびその麻酔管理を受ける機会が増加してきた。そこで、これまでCHD 患児の非心臓手術の麻酔管理を
行ってきた、専門施設の麻酔科医のみならず、非専門施設のCHD 患児の麻酔管理の経験の少ない麻酔
科医もCHD 患者の非心臓手術の麻酔管理を行う必要性が生じてきた。その麻酔管理に携わる者には
CHD の病態生理をよく理解し、麻酔管理上の問題点とその対応を知る必要があるが、CHD 患児の麻酔
管理の経験の少ない非専門施設の麻酔科医には容易ではなく緊急手術では時間的な制約も大きい。そこ
で、CHD 患者の非心臓手術を担当する麻酔科医、そしてこのような医療に関わるさまざまな医療従事者
を対象に、CHD 患者の非心臓手術時の麻酔管理の安全性向上を目的としてCHD の病態生理、麻酔管
理上の問題点とその対応をまとめた指針を作成した。

小児期成人期を問わず非心臓手術を受ける患者が増えていることから、本指針の対象は成人のみなら
ず小児を含めた全てのCHD 患者で非心臓手術を受けるものとし、名称も「先天性心疾患患者の非心臓
手術における麻酔管理の指針」とした。そのため、引用した文献は小児を対象とするもの、成人を対象と
するものが混在しているので本指針の参照時には注意をお願いしたい。

本指針の内容であるが、CHD 患者を前にしたときに、どのような麻酔管理を行うかということが、多くの
医療関係者に見やすく、容易に理解でき、役立つものとすることを基本方針として教科書的に疾患ごとの
個別に記述するのではなく、ある程度類似の病態、疾患群ごとにまとめた構成とした。各疾患に共通する
項目を総論として第 1 章から第 5 章に、病態、疾患ごとに特徴的なことを各論として第 6 章に網羅的にエ
ビデンスを検索し，背景的知織を記述した。専門病院への転院の要否、専門医へのコンサルテーションの
要否の判断の参考として頂くために第 3 章に患者のリスクによる階層化について言及した。

本指針における推奨クラスとエビデンスレベルは、論文に基づき各執筆者が判断し，従来のガイドラインと
同様に表 1、2 に示した記載方法を採用した。質の高い確固としたエビデンスはまだ少ないが、多数の専
門家の目を通して確認された内容であり、十分信頼できるものであると考える。

最後に本指針はあくまで指針であり、実際の診療においての遵守を強制するものではない。内容につい
ては本指針作成委員会に著作権や責任は帰属するが、実際に行われた医療の結果に関しては、それを
行った医療者にその責任は帰属する。また、この内容は医療訴訟の参考資料に使われることを想定してい
ないことをご理解いただきたい。

本指針が、皆様の診療の一助となれば幸いである。
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第 1 章 先天性心疾患の疫学第 1 章 先天性心疾患の疫学

先天性心疾患は通常の出生 100人に対し１人が罹患する最も頻度の高い先天性疾患である。心房中隔
欠損症や心室中隔欠損症のような単純なシャント心疾患から、肺に流れる血流が極端に制限されてチアノー
ゼを呈するFallot 四徴症、心室が一つしかない単心室まで疾患の多様性は非常に幅広い。先天性心疾患
の内科的・外科的治療成績の向上により先天性心疾患患者の予後は過去 30 年で飛躍的に改善した。特
に新生児や小児に対する心臓血管外科手術は1980 年から90 年にかけて大きく発展し、結果としてこの時
期に手術を受けた患者が現在 30 歳から40 歳に達している。これらの成人先天性心疾患患者に継続して
医療を提供し、再修復が必要であればその後の生命予後を見越してベストのタイミングで治療戦略を考え
る専門領域が必要である。これが新たに出現した「成人先天性心疾患」という領域である1)。

わが国における先天性心疾患の患者数は1997 年時点で15 歳未満の患者が30 万人、15 歳以上の患者
は31 万人であったことが確認されている2)。先天性心疾患の発生頻度は約１％であるため、小児期人口が
減少するとそれに伴って先天性心疾患の患者数は減少する。一方、成人先天性心疾患患者数は、毎年 1
万人ずつ増加していく。このため現時点での先天性心疾患患者数を推測すると15 歳未満の患者は約15 万
人、15 歳以上の患者は57 万人程度となる。成人先天性心疾患の診療には、虚血性心疾患、不整脈、動
脈硬化性病変、糖尿病、腹部臓器障害、悪性疾患の診断や治療など、疾患そのものの病態に加え加齢
に伴う病態にも対応が必要となり、小児科のみのバックグラントを持った医師ではカバーできない問題が数
多く存在する。小児科をバックグランドに持つ医師が、成人領域のトレーニングを受けて、成人先天性心
疾患医として診療体制の中心となるのも一つの方法であるが、これからの成人先天性心疾患の診療体制を
より長期に安定化させていくためには、循環器内科をバックグランドに持つ成人先天性心疾患専門医を育
てていく必要性がある3)。さらにこれらの患者は一般人と同様に非心臓手術を必要とする場合があり、そ
の安全な実施と管理には、先天性心疾患の血行動態を十分に理解した麻酔科医の関与が求められる。

成人期の先天性心疾患診療はこれまで心房中隔欠損症や心室中隔欠損症をはじめとした比較的単純な
心疾患が主であった。しかし今後は術後 30 年から40 年経過したFallot 四徴症や大血管転位症、
Fontan 術後症例など中等症から重度の先天性心疾患の割合が増加する。非心臓手術管理にあたる麻酔
科医はこれら中等症から重度の先天性心疾患の病態、管理について理解することが求められる。さらに
実際の診療で求められる内容には心不全、不整脈、肺高血圧の管理が重要であり、小児循環器医、循
環器内科医、心臓血管外科医との綿密な情報共有が重要である4)。これまで治療介入の困難であった肺
高血圧を合併した先天性心疾患に対するTreat and Repair 療法 5)、成人期 Fontan 術後患者に対する
肝臓内科との共同診療 6)、外科手術後のカテーテルアブレーション7) など、麻酔科医に求められる全身管
理はさらに拡大していくと思われる。

先天性心疾患診療施設を集約・整備する
先天性心疾患の診療体制構築には地域差なく、全国どこでも先天性心疾患専門施設との連携が取れる

医療体制の構築が望まれる。これまで小児期の先天性心疾患の診療には「こども病院」の貢献が非常に
大きかった。特に国内の先天性心疾患の外科治療には各地域のこども病院が中心的役割を担ってきた。
外科治療の集約化は良好な手術成績と関連しており、小児期の先天性心疾患診療はこのような集約した
施設での診療が行われてきた。各地域のこども病院と小児循環器専門施設へとの連携で小児期の診療体
制は成立してきた。
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しかしながら患者自身が成人に達した時点ではこども病院での診療にはさまざまな問題が生じてくる。

成人先天性心疾患患者の診療は生涯にわたるため、患者自身の時間的・経済的負担が少なく継続できる
ことが重要である。このことからも成人先天性心疾患患者の継続的な診療は成人先天性心疾患専門医を
有する循環器内科施設で実施することが重要であり、さらに日常診療には地域の循環器専門施設（必ずし
も成人先天性心疾患専門医を必要としない）やかかりつけ医（循環器内科専門医）による診療連携を構
築することが、重要である。

日本成人先天性心疾患学会が認定する成人先天性心疾患修練施設は全国のすべての都道府県に、少
なくとも1 施設の専門施設を確立しており、これらの施設には先天性心疾患の麻酔管理を行うことのできる
麻酔専門医が必要である。これらの施設が地域の成人先天性心疾患診療の核となり、さらにその関連循
環器専門施設と連携を取りながら、患者の継続的診療を可能とするような診療体制を整備している。今後
これらの診療体制の認知や整備が進めば、患者本人が居住する地域でどの施設に受診すれば成人先天性
心疾患の専門的診療を受けることができるのか理解が進み、定期的な受診体制が確立することになると
期待されている。このような診療体制を確立することは、小児期から成人期にわたる切れ目のない診療体
制を提供することに可能にし、成人先天性心疾患のドロップアウトを防ぐことになる。さらに、時間的経
済的負担が少なく定期的受診が可能になることによって、早期の治療介入を可能にし、最終的に成人先天
性心疾患患者の生命予後の改善に寄与する可能性がある。海外においても、成人先天性心疾患専門医に
よる診察は患者の長期生存率を改善させることが確認されている。

参考文献
1) 成人先天性心疾患診療ガイドライン（2017 年改訂版）班長：市田 蕗子　日本循環器学会ホームページ公開（注意）2025

年に改訂版が発刊されます
2) Shiina Y, Toyoda T, Kawasoe Y, Tateno S, Shirai T, Wakisaka Y, et al. Prevalence of adult patients with 

congenital heart disease in Japan. Int J Cardiol. 2011;146:13-6.
3) 赤木禎治．日本における成人先天性心疾患の患者の診療の現場，診療体制．循環器内科 2022;91:3-8.
4) 赤木禎治．成人先天性心疾患の概要．赤木禎治，南野哲男，北岡裕章，井上耕一，山本一博，山口修編．循環器診療コン

プリート　先天性心疾患・肺動脈疾患．秀潤社 10-17:2021
5) Takaya Y, Akagi T, Sakamoto I, Kanazawa H, Nakazawa G, Murakami T, et al. Efficacy of treat-and-repair 

strategy for atrial septal defect with pulmonary arterial hypertension. Heart. 2022;108:382-7
6) Ohuchi H, Hayama Y, Nakajima K, Kurosaki K, Shiraishi I, Nakai M. Incidence, Predictors, and Mortality in 

Patients With Liver Cancer After Fontan Operation. J Am Heart Assoc 2021;10:e016617.
7) 2022 年改訂版 先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン
 班長：大内秀雄／河田政明　日本循環器学会ホームページ公開
 表 1：成人先天性心疾患の疾患重症度分類（文献１より）



3 3

第 2 章 非心臓手術における先天性心疾患関連危険因子第 2 章 非心臓手術における先天性心疾患関連危険因子

1. 術後の遺残病変
術後の遺残病変に関しては、再手術が考慮される。
再手術では右室流出路の導管置換術が最も多い。これはsomatic growthに伴うものや材質の劣化に伴う

ものである。ついで各弁における人工弁置換術が多い。これには弁形成後の置換術とともに再弁置換術も含
まれる。報告によって弁位は異なるが、半月弁（大動脈弁、肺動脈弁）の方が房室弁（僧帽弁、三尖弁）
より頻度が高い。特筆すべきは心室中隔欠損の遺残シャントの閉鎖術が現在でも一定の頻度（4.1％－4.6％）
で認められる1,2)。これは外科医にとって反省すべき数字であり、小児期の正確な治療を再確認したい。
それぞれの疾患に合わせた治療戦略や術式の改良により、成績は向上し遺残病変は減少してきたと言える。

しかしながら手術には人工材料を用いることが多々あり、その耐久性や材料に対する生体反応について経過
観察を要する。また、術式の歴史的変遷や新たな術式に関連した続発症の知見、そして再治療へ向けた計
画など、外科的観点からの状況判断も適切な治療方針の選択に重要である。

1. 人工材料の耐久性
修復術、姑息術ではさまざまな人工材料が使用される。品質や性能の向上は著明であるが、感染、変性

や石灰化などによる劣化、成長能の欠如による身体発育後のサイズ不適合など、異物としての問題は解決さ
れていない。したがって、それに伴う追加手術、再手術を必要とすることも少なくない。

（a）パッチ
パッチは欠損孔閉鎖や狭窄部拡大のため頻用される。材質はグルタールアルデヒド処理した自己心膜、異

種心膜（ウシ、ブタ由来など）、生体基材に定着させた自己細胞由来のコラーゲン線維、ポリエステル
（Dacron）、延伸ポリテトラフルオロエチレン（expanded polytetrafluoroethylene：ePTFE）などがある。
いずれも発育せず、術後遠隔期には結合組織（仮性内膜）で覆われ、その後の石灰化につながる。新鮮・
無処理の自己心膜は、石灰化は低頻度だが、高圧（左室圧や大動脈圧など）に晒される部位に用いると瘤
化する危険性が高い。組織工学の手法を用いた材質は、自己内皮細胞による内膜形成により変性や石灰化
が生じにくく、発育の可能性も期待されるが、未だ開発途上である。

（b）人工弁
小児・青年期での人工弁使用にはサイズ、耐久性や抗凝固療法の困難さなど特有の問題がある。生体弁

と機械弁、同種弁（homograft〔大動脈弁、肺動脈弁〕）がある。本邦では特に右心系においてePTFE
を用いた手製の弁が好んで用いられている。パンヌス形成、血栓弁などによる人工弁機能不全は再手術の適
応となる。加えて、身体発育に伴いサイズアップが必要となる。適切な種類とサイズ、具体的な術式（特に侵
襲的な弁輪拡大の要否など）について十分に検討する必要がある3,4)。自己肺動脈弁を用いた大動脈弁置換
（Ross 手術）では成長が期待でき、抗凝固は不要である。一方、大動脈弁単独の疾患を大動脈・肺動脈
二弁の問題に拡大してしまう可能性も秘めている5,6)。Ozaki 手術は、弁形成と人工弁置換との中間に位置す
る治療法である。グルタールアルデヒド処理を行った自己心膜片で半月弁弁尖を作製し、左室・大動脈接合
部近傍に縫着する。早期血行動態は優れるとされるが、小児・若年者における長期成績は不明である7,8)。
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2. 主な再手術症例に対する外科手術適応と主な術式

（a）肺動脈弁機能不全
使用材料としてはHomograft の使用が一般的であるが、本邦では入手制限のため、さまざまな素材、方

法が試みられている。ePTFE membrane 製のfan-shaped tricuspid valveを使用したePTFE conduit の
仕様での良好な成績を報告された9）。現在では従来の外科的肺動脈弁置換術とともに経カテーテル肺動脈留
置術（Transcatheter Pulmonary Valve Implantation：TPVI）が2023 年 3月から開始された。現時点
における肺動脈弁閉鎖不全に対する肺動脈弁置換術（pulmonary valve replacement：PVR）の適応は、
重度の肺動脈弁逆流があり、かつ以下①～③のいずれかを認める場合と考えられる。すなわち、①右心不全
症状や運動耐容能の低下、②中等度以上の右室拡張や右室機能不全、③進行性で有症状の心房不整脈ま
たは心室不整脈がある。PVRの至適時期についてはさまざまな意見があり、未だ統一見解は得られていない。
さらには左心機能についても注目されており、死亡の有意な危険因子としての左室機能低下が注目されている
10)。以上のように手術適応においては、現在のガイドラインに準拠されているが、心機能の評価により、より早
期の治療が望まれる。この領域においては、TPVIは新たな治療戦略の選択肢となったことは事実である。

（b）Fontan conversion
1990 年以前の標準的な術式であった右心房－肺動脈結合 Fontan 手術（atriopulmonary connection 

Fontan：APC Fontan）やBjork Fontan 手術では、遠隔期に右房拡張をきたしFontan 循環の破綻や心
房内血栓、頻拍性不整脈合併を認める。こうした症例では上下大静脈肺動脈吻合（total cavopulmonary 
connection ：TCPC） へのconversion は、Fontan 循環を改善するとの報告がなされた11）。しかしながら、
現在ではFontan 術後の合併症が問題となり、両心室への転換術も検討されている12）。

（c）大動脈、および大動脈基部の拡大
健常成人における正常上行大動脈の拡大率は0.07 ～ 0.02mm/ 年程度であり、加齢性変性・動脈硬化に

より大動脈壁の嚢胞状中膜壊死（cystic medial necrosis）を呈する。若年者であっても先天性心疾患術
後遠隔期（Fallot 四徴症のような右－左シャント疾患）においては、ときに大動脈が拡張して瘤化・解離を生
じたり、上行大動脈基部拡大による二次性の大動脈弁閉鎖不全を合併したりすることがある。この大動脈拡
大を呈しやすい病態をaortopathyと呼び、病理学的には上記と同様の変化を認める。Fallot 四徴症のよう
な右左シャント疾患は、aortopathyとも言われる、大動脈の拡大病変を持つ。成人の基準と同様に大動脈基
部および大動脈弁手術を行うか、判断に迷うところである。一方、大血管スイッチ手術（arterial switch 
operation：ASO）、Yasui 手術やNorwood 手術といった、解剖学的肺動脈弁を機能的大動脈弁（neo 
aortic valve ： Neo AoV）として使用する術式では、基部拡大とともに大動脈弁の逆流を生じてくる13)。今後
Neo AoVの手術が増加すると考えられる。
外科的手術に関してはガイドラインにより多少の違いがあるが、Marfan症候群では大動脈径が50 mm以上、

または継続的拡張が認められる場合が手術適応とされる。近年は人工弁と人工血管を組み合わせた複合グラ
フトを用いるBentall 手術のみならず、自己弁温存大動脈基部置換術（David 法やYacoub 法）が行われ
ている。チアノーゼ性 CHD 修復術後の大動脈拡張に対する大動脈形成手術は、「成人先天性心疾患診療
ガイドライン（2017 年改訂版）」では大動脈径の55 mmを超える拡張が認められる場合に推奨されている14)。
二尖弁に関しては大動脈弁疾患の合併や高リスク群などにより基準が異なる。
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（d）術後予後

高齢化に伴いサルコペニアなどの体組成も意識した運動や栄養管理が重要とされる。これらの関連からも、
生活習慣病はACHDの病態に悪影響をもたらすことが報告されている15)。Fallot 四徴、両大血管右室起始
や完全大血管転位などの多くの複雑疾患でも良好な手術成績が得られるが、その長期予後は多くの問題を抱
える16)。単心室においてもFontan 手術の成績が安定したが、その遠隔期死亡率は依然として高い。現在も
長期遠隔期のQOL 向上を目指した術式の改良が模索されている。手術の適切なタイミングと手術方針決定の
ためには、小児科医、循環器内科医、心臓外科医などを含めた診療体制作りが重要と考えられる。

参考文献
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2. 肺高血圧

1. 肺高血圧の定義、病態分類
肺高血圧の定義は国際会議における改訂が重ねられており、最新の定義は2018 年の6th World 

Symposium on Pulmonary Hypertension (WSPH)において定められた1）。従来は「安静時の平均肺動
脈圧(mean pulmonary artery pressure：mPAP)＞25mmHg」と定義していたが、早期治療介入を重
視する観点から「安静時のmPAP＞20mmHg」に改められた。また、病態分類はESC/ERSガイドライ
ン2）および7th WSPH3）にて改変されている4）。mPAP＞ 20 mmHgであり、肺血管抵抗（Pulmonary 
vascular resistance：PVR））＞2 Wood Units（WU）かつ肺動脈楔入圧（pulmonary artery wedge 
pressure：PAWP）≤15 mmHg の場合は、肺動脈が主病変部位と考えられ、前毛細血管性肺高血圧（Pre-
capillary PH）と分類される。ただし、小児の場合は肺血管抵抗を体表面積で補正したPVRI ＞ 3 Wood 
Units･m²（WU･m²）を基準とする5）。一方、mPAP＞20 mmHgであり、PAWP＞15 mmHg の場合は
左心系が主病変部位と考えられ、後毛細血管性肺高血圧（Post-capillary PH）と分類される。このうち、
PVR≤2 WUの場合は孤立性後毛細血管性肺高血圧（Isolated post-capillary PH：IpcPH）に細分され、
PVR ＞ 2 WU の場合は混合性後毛細血管性肺高血圧（Combined post- and pre-capillary PH： 
CpcPH）に細分される。なお、大きな欠損孔を伴う場合はPVR、PAWP が正常であっても過剰な肺血流
により肺高血圧を呈する場合がある。このような場合は既存の分類に該当しないため、未分類肺高血圧
(Unclassified PH）に位置付けられる。

2. 肺高血圧の臨床分類
肺高血圧はGroup 1 から5に臨床分類される4）。以下に先天性心疾患に関連する病態について概説する。

ただし、先天性心疾患患者は複数の素因を持つことが多く、同時に異なるGroupに該当する場合がある。

（a）Group1 肺動脈性肺高血圧 (PAH)
心室中隔欠損症などの左–右シャントを伴う先天性心疾患では、肺動脈が過剰血流に曝されることにより肺

血管病変（pulmonary vascular disease：PVD）を生じる。PVDの進行はPVRの上昇を来たし、肺動
脈性肺高血圧（congenital heart disease-pulmonary arterial hypertension：CHD-PAH）を発症する
（Group 1.4.4）4）。CHD-PAHは以下の5つのサブグループに分類される5）。

A  Eisenmenger 症候群（Eisenmenger syndrome）
PVDの進行により右–左シャントが生じた病態であり、PVDの最終形態とされる。肺血管病変は不可逆的
であり肺血管拡張薬への反応が乏しいことが多い。

B  左–右シャントを伴うCHD-PAH
大きな欠損孔が存在し、左–右シャントを呈する病態である。PVRの上昇は中等度（4～ 8 WU）であるこ
とが多く、治療反応性や病態の可逆性は個体差が大きい。

C  小欠損 / 偶発的欠損を伴うCHD-PAH　
小さな欠損孔が存在するが肺高血圧の原因ではない状態であり、特発性肺高血圧に準じた病態とされる。

D  先天性心疾患修復術後のCHD-PAH　
欠損孔閉鎖術後も肺高血圧が残存または再発した病態である。病態は不可逆的であることが多い。
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Ｅ　シャントが存在しないCHD-PAH

左–右シャントが存在したことがないか、完全大血管転位症のように生後 1～ 2 週間のみシャントを認めた病
態である。

（b）Group2 左心系疾患に関連する肺高血圧
心不全、弁疾患など左心系病変に関連する肺高血圧（PH associated with left heart disease：PH-

LHD）であり、先天性心疾患に関連するものとしては肺静脈狭窄、総肺静脈還流異常症、三心房心などが
ある（Group2.3）4）。左房圧、肺静脈圧のいずれか、あるいは両方の上昇の伝播による肺高血圧であり
Post-capillary PHに該当する。肺動脈病変を伴わない場合（IpcPH）は左心系病変の改善により肺高血
圧の改善も期待できるが、肺動脈病変を伴うと（CpcPH）治療抵抗性の場合が多い6）。

（c）Group3 肺疾患および/ または低酸素血症に伴う肺高血圧
染色体・遺伝子異常（ダウン症候群、TBX4, FOXF1, SOX１７変異体など）による肺形成不全が肺高血

圧の原因となる場合がある(Group 3.7)4,5）。

（d）Group4 肺動脈閉塞による肺高血圧
稀ではあるが、末梢性肺動脈狭窄 ･ 閉塞により肺高血圧が生じうる(Group 4.2)4）。

（e）Group5 不明確または複数の要因による肺高血圧
複雑心奇形に関連する肺高血圧として以下の病態が含まれる（Group 5.7）4）。

１. 単心室 (Fontan 循環 )
単心室疾患に対して行われるGlenn 手術、Fontan 手術では、肺循環に心室が存在しないため受動的か

つ非拍動性の肺血流となる。このようなFontan 循環に対して通常の肺高血圧の定義を適用することは不適
当であり、以下の基準が提唱されている7)。
• 平均経肺圧較差（肺動脈圧 - 心房圧）>6mmHg
• PVRI >3 WU･m²

２. 分節性肺高血圧、複数の要因による肺高血圧
体動脈肺動脈側副血行路や分枝肺動脈狭窄が存在する場合は肺高血圧部位と正常部位が混在すること

がある。また、シミター症候群では右肺低形成、過剰肺血流、体動脈からの側副血行、肺静脈閉塞など複
数の要因による肺高血圧を来たす。これらの病態は通常の定義に当てはまらないためGroup 5に分類される。

3. 肺高血圧の病態生理
右心室は構造的に左心室と異なり筋肉量が少ないため、圧負荷への耐性が低い8)。肺高血圧に対し右心

室は心筋肥大により心拍出量を維持しようとするが、やがて右心機能が低下し、右心室と肺循環の連携（カッ
プリング）が破綻する。この段階で右心室は拡張し、三尖弁逆流が進行することで右心系がさらに拡大し、
左心系を圧迫して心拍出量が低下する。その結果、体血圧は低下し、さらに右心室圧上昇により右室冠灌
流圧は制限されるため、右室への酸素供給が不足し心筋虚血が発生する。以上の機序により肺高血圧患者
では右心不全や心筋虚血が生じうる。周術期には 「肺高血圧クリーゼ（pulmonaly hypertension crisis）」
と呼ばれる致死的循環変動に注意が必要である（６章３「肺高血圧」参照）。
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4. 肺高血圧患者の予後
CHD-PAH 患者の5 年生存率は約 71%であり、特発性肺高血圧（約 75%）と有意差はないと報告されて

いる9）。ただし、サブグループ間で予後は大きく異なる。Eisenmenger 症候群は運動・機能的特性は不良で
あるが、生命予後は他のサブグループより良好である。この理由は、Eisenmenger 症候群はチアノーゼによ
り運動が制限されるものの、右–左シャントにより体循環の心拍出量が維持され、右心室の代償機序が機能し
ていることが考えられる。一方、小欠損 / 偶発的欠損を伴うCHD-PAHや修復術後のCHD-PAHの予後
は不良である。PH-LHD 患者の予後は基礎疾患の重症度に影響されるため、個別評価が必要である。

5. 非心臓手術時の周術期リスク
肺高血圧患者の非心臓手術時の周術期死亡率は1～ 18%、合併症発生率は6.1 ～ 42%とされる10）。健

常者と比較してリスクは約 3～ 4 倍である。主な合併症には遷延性低酸素血症 11）、うっ血性心不全 11,12）、右
心不全 13）、不整脈 11）、血行動態不安定や低血圧 12,13）、敗血症 12）がある。ただし、これらの報告には先天
性心疾患以外の肺高血圧も含まれるため、先天性心疾患に関連する肺高血圧では個別の評価が求められる。

表１　肺高血圧の病態臨床分類　（文献 14より）
病態分類 血行動態指標 臨床分類

Pre-capillary PH mPAP>20mmHg
PAWP ≤ 15mmHg
PVR >2 WU

Group 1,3,4,5

Isolated post-capillary PH (IpcPH) mPAP >20 mmHg 
PAWP >15 mmHg 
PVR ≤ 2 WU

Group 2,5

Combined post- and pre-capillary PH (CpcPH) mPAP >20 mmHg
PAWP >15 mmHg 
PVR >2 WU

Group 2,5
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3. 心不全

1. 心不全
約９０％の先天性心疾患（congenital heart disease ： CHD）患者が成人に到達するようになった現在 1-3)

多くの患者が心不全や不整脈をもち非心臓手術を施行する際には、心不全の程度や病態の理解が必要であ
る。CHDの小児患者の慢性心不全の有病率は上昇しており4,5)、近年の報告ではCHD 患者のうち40％の患
者が術後 20 年のうちに心不全を発症すると言われている。CHDの20％にものぼる患者が経過中に心不全治
療薬を投与されるとされており、そのうち12%が単純疾患で40%が重症複雑疾患である5)。心不全は、CHDフォ
ロー中の主な死因であり、心不全が原因で一旦入院するもしくは集中治療室に入室することになるとより死亡し
やすい。その中でも特に単心室患者は予後が悪い6)。また成人における報告でも心不全は入院の13%を占め
ており、心不全によって入院したACHD 患者はその他の原因に比べ5 倍死亡率が高いことが示唆されており
7)、ACHD 患者の主な死亡原因（20%）であることも示されている8)。

2. 心不全の定義
CHDにおける心不全の定義は構造的に正常な成人に比べ複雑な要因が絡んでいるが、「心室充満または

血液駆出の構造的または機能的障害に起因する症状および徴候を伴う複雑な臨床症候群」とすることがで
き、Shahnawazらによって報告された先天性心疾患の心不全の評価と管理のscientific statement では、
左室収縮障害の定義として mild dysfunction (EF 41%-51%)、moderate dysfunction(EF 30%-40%)、 
severe dysfunction(EF<30%)を定義している。さらに右室 EF<40%を右室障害と定義している。また生
後早期から高い前負荷や後負荷に晒され、心室にストレスがかかり続けることから繊維化が進むことによる拡
張障害も存在し、特に単心室に特徴的であることまた拡張障害を的確に診断するために安静時または誘発（運
動、輸液チャレンジ）を伴う侵襲的な充満圧の推定を行うことを勧めている。

3. 心不全の分類　
2018 年にStoutらが成人先天性心疾患(adult congenital heart disease ： ACHD)患者の治療ガイド

ラインを発表しており9) その中では、CHDを病態の複雑度から単純疾患、軽度複雑疾患、複雑疾患の３つ
に分類し、New York Heart Association（NYHA）分類との関係を示している。（第 3 章、2、表 1a 1b 参照）
約 3%が複雑疾患であり約15%が中等度複雑疾患である。小児患者においてもほぼ同様の分類が報告され
ている6)。これらの病態は、患者が非心臓手術受ける際の合併症の発生頻度と関係しており術前に把握する
ことが重要である。

4. 心不全の原因
一般的には心不全は、左室の収縮および拡張不全で見られることが多く、その原因としては虚血、弁疾患、

心筋症などが挙げられるが、ACHD 患者では心不全の基礎となる機序はより多様であり、慢性的な圧および
/または容量負荷、既往手術時の不適切な心筋保護、心筋線維化、冠動脈の外科的損傷、肺高血圧、神
経ホルモンの活性化などがある。長期的なフォロー中でなく姑息術を含めた心臓手術の術後経過中に心不全
を発症する患者もいる。右室が体心室を担う病態の患者はしばしば右心不全を伴う。また、遺残シャント、高
肺血流やそれに伴う肺高血圧は右心不全を極端に増悪させる。左心不全の原因としては、冠動脈疾患、容
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量負担（大動脈弁逆流、僧帽弁逆流、心室中隔欠損、動脈管開存など）、圧負荷（大動脈弁下狭窄、大
動脈弁狭窄、大動脈弁上狭窄、大動脈縮窄など）があげられる16）。また、右心不全の原因としては容量負
荷（肺動脈弁逆流、Ebstein 奇形、心房中隔欠損、肺静脈還流異常など）、圧負荷（肺動脈弁下狭窄、
肺動脈弁狭窄、肺動脈弁上狭窄、肺高血圧、Eisenmenger 症候群など）があげられる10）。これらは成人
も小児も共通であると考える。

5. 非心臓手術における心不全のリスク
Sandraらは、CHD 患者の非心臓手術における周術期心血管及び呼吸合併症の発生リスクを報告してい

る11)。その中で、術前心不全合併患者は心血管イベントの発生リスクが高く、先に述べたCHDのクラス分類
で複雑性 ( 重症度 ) が高いほど発生リスクが高いことを示した（軽症をリファレンスとした場合の重症のオッズ
比 5.56(95%CI 3.80-8.12)）。また術前心臓超音波検査で心機能異常がある患者は、ない患者に比べ心血
管イベント発生率が高かった（軽度 -中等度機能不全 オッズ比 3.90(95%CI 2.71-5.62)、重度機能不全オッ
ズ比 3.12（95%CI 1.00-10.02)）。また多変量解析においても中等度及び重症 CHDは統計学的有意に心血
管イベント発生率が高く（オッズ比 1.91(95% 1.41-2.60)）、中等度から重症心機能障害患者も統計学的有意
に心血管イベント発生率が高かった（オッズ比 2.28(95%CI 1.53-3.39)）。しかし呼吸器合併症の発生率に関
してはCHDの重症度及び心機能障害のほとんどが関係しておらず、心不全が存在しても呼吸器合併症のリ
スクが高くならないことが示唆されている。

6. 術前評価
前述の通り、心不全合併症例は周術期心血管イベントの発生率が高いため、術前評価が重要である。

ACHDでは身体機能的に良好な場合も多く、心機能の状態を見誤ることもある。心室機能評価としては、前
述の心臓超音波検査による心室収縮能及び拡張能に加え、心臓バイオマーカーが有用である。代表的なもの
にBNP 及びNT-proBNP があるが近年はNT-proBNP が一般的となりつつある。NT-proBNP が
33.3mmol/Lを超えると、心エコー所見とは無関係に、心イベント、死亡、心不全と強く関連する12)。NT-
proBNP が高値の患者のリスクは、hs-TnTと成長分化因子 15を追加検査を行うことでさらに詳細がわかる
と報告されている12)。3 つのバイオマーカーすべてが高値である患者は、心イベント、死亡、心不全のリスク
が最も高い12)。逆にバイオマーカーが低値であれば、心不全と死亡のリスクは低い12)。必要であれば心臓カテー
テル検査を行うことで詳細な心機能を評価することができる。

参考文献
1) Mitchell SC, Korones SB, Berendes HW. Congenital heart disease in 56,109 births incidence and natural 

history. Circulation 1971;43(3):323–32.
2) van der Bom T, Bouma BJ, Meijboom FJ, et al. The prevalence of adult congenital heart disease, results from 

a systematic review and evidence based calculation.
 Am Heart J 2012;164(4):568–75.
3) Opina AD, Franklin WJ. Management of heart failure in adult congenital heart disease.
 Prog Cardiovasc Dis 2018;61(3–4):308–13.
4) Amdani S, Marino BS, Rossano J, Lopez R, Schold JD, Tang WHW. Burden of pediatric heart failure in the 

United States. J Am Coll Cardiol. 2022;79:1917–1928. doi: 10.1016/j.jacc.2022.03.336
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4. 腎不全
先天性心疾患患者の腎機能障害の有病率は高い。平均年齢 36 歳の先天性心疾患患者1100人の50%

で糸球体濾過量(glomerular filtration rate：GFR)が低下しており、そのうち９％は中等度以上の低下
(GFR<60ml/min/1.73m2)が認められている。また同じ集団で非チアノーゼ性心疾患患者の8%、チアノー
ゼ性心疾患患者の16%に中等度以上のGFR低下を認め死亡率も上昇していたことが報告されている1)。
腎不全発症のリスク因子として年齢、チアノーゼ、心臓手術、造影剤暴露、利尿剤が報告されている1,2)。

先天性心疾患患者に腎機能障害の多い原因として以下の因子が考えられる。
①チアノーゼ
チアノーゼによる腎障害は二つのメカニズムが考えられている3)。
１）赤血球増多症による高粘度が糸球体血管抵抗（systemic vascular resistance（DSVR））の増加

につながり、糸球体内の一酸化窒素放出を刺激し、糸球体血管症拡張を生じ、糸球体過剰濾過とな
る。

２）巨核球が右左シャントにより糸球体に溜まり、血小板由来成長因子 (platelet-derived Growth 
Factor：PDGF)と形質転換成長因子β(transforming growth factor β：TGF-β)を放出しメサン
ギウム細胞密度とメサンギウム基質の増加を生じる。

②神経ホルモンの異常
先天性心疾患患者では腎臓の血流調節、尿細管機能に関わる心房性ナトリウム利尿ペプチド、レニン、

アルドステロン、ノルエピネフリンなど神経ホルモンの異常が心内修復後も持続することが報告されている4)。
先天性心疾患患者の腎不全に関わっている可能性がある。

③心臓手術
人工心肺を使用した心臓手術では腎血流の低下や再還流により急性腎不全（acute kidney injury：

AKI）を生じることがある。詳細は不明だが術後 AKI 合併患者では慢性腎不全（Chronic Kidney 
Disease：CKD）の発生頻度が高いと報告されている5)。

④造影剤の使用、薬剤による腎毒性
造影剤の使用や利尿剤を投与された患者でCKDを発症する確率が高いことが報告されている2)。先天

性心疾患患者はCTやMRIの検査で造影剤に暴露する機会が多い。また治療に使用される薬剤にはアン
ジオテンシン変換酵素阻害薬、非ステロイド性抗炎症薬、利尿薬などが腎機能に影響するものも多い。メカ
ニズムは明らかになっていないがAKI がCKDの発症に関連していると考えられている6)。

腎機能の評価
先天性心疾患患者の腎機能評価にはクレアチニンベースではなくシスタチンC ベースの推定 GFR が死亡率

や合併症状を反映し、特にフォンタン型循環で顕著であると報告されている7)。

先天性心疾患患者は腎機能障害を発症するリスク因子が多く、発症率が高い。腎機能の評価としてシスタ
チンCの測定が参考となる。AKIとCKDには関連性があると考えられること、年齢とともにCKDの発症率が
高くなることなどから、周術期は腎血流を保ちAKIにならないように管理することが大事である。周術期 AKI
の予防に不必要な腎毒性物資使用の回避、極端な輸液制限の回避、血圧、循環血液量、心拍出量維持の



14

第 2 章 非心臓手術における先天性心疾患関連危険因子第 2 章 非心臓手術における先天性心疾患関連危険因子
ため目標指向型戦略の使用、リンゲル液中心の輸液、血糖コントロール、術後 ACE 阻害薬やARBの適切
な再開などが推奨されている8)。
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１) Dimopos K, Diuloller GP, Koltsida E, Pijuan-Domenech A, Papadopoulou SA, Babu-Narayan SV, et al. 
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Circulation. 2008;11718:2320–8

2) Fang NW, Chen YC, Ou SH, Yin CH, Chen JS, Chiou YH.Pediatr Nephrol. 2021 Nov;(11):3749-3756.
3) Perloff J. K., Latta H., Barsotti P. Pathogenesis of the glomerular abnormality in cyanotic congenital heart 

disease. Am. J. Cardiol. 2000;86 (11), 1198–1204.
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with congenital heart disease. Circulation. 2002; 106: 92–99.
5) Madsen NL, Goldstein SL, Frøslev T, Christiansen CF, Olsen M. Cardiac surgery in patients with congenital 
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2017;92:751–756.
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5. 肝不全
先天性心疾患患者の肝障害に関する報告はフォンタン循環で多いが他の疾患でも認める。無症状のことも

多く、有病率に関するデーターは少ない。先天性心疾患患者 821 人中 99 人に肝疾患を認めた1)という報告
や死亡した先天性心疾患患者の6%に肝機能障害を合併していた2)という報告がある。またフォンタン循環患
者では90% 以上に何らかの肝臓の異常を認めると報告されている3)。
先天性心疾患患者の肝機能異常には①血行動態に起因する肝障害②血行動態に起因しない肝障害がある。

1. 血行動態に起因する肝障害
心臓が原因の肝障害には鬱血性肝障害と低酸素性肝炎がある。鬱血性肝障害は静脈圧上昇による鬱血

が原因である。低酸素性肝炎は静脈圧上昇と低心拍出量の併存が原因である4)。患者自身の心機能低下に
よる低心拍出量以外に周術期の血行動態の変動、チアノーゼ、凝固異常による血栓形成なども関与している
可能性がある5)。フォンタン循環は静脈圧が上昇し、低心拍出量なので肝疾患の報告が多く「フォンタン関連
肝疾患」と言われている。フォンタン循環以外でもEbstein 奇形など三尖弁逆流のある病態、肺高血圧症、
残存肺動脈弁逆流を伴うFallout 四徴症術後、心房間スイッチ術（Senning 手術、Mustard 手術）後の
完全大血管転位症など静脈圧が高く、低心拍出量の血行動態では同様な肝機能障害のリスクが高い。左室
流出路狭窄や僧帽弁疾患、心筋症など左心系心疾患でも肺鬱血からの中心静脈圧の上昇により同様に肝不
全となりうる5)。
病理学的には肝線維症を生じ、進行すると肝硬変となり、肝細胞癌を合併することもある。
肝硬変や肝細胞癌など進行性肝疾患のリスク因子は高い中心静脈圧と重度の房室弁逆流、年齢である6)。
肝機能障害が進行するまで無症状で、血液学検査でも軽度異常値を示すだけのことが多い。肝障害の程

度を正確に把握するには肝生検がゴールドスタンダードとされていたが、侵襲的であること、生検部位により正
確に評価出来ないなど問題点が多く、臨床症状との相関性が示されていない。また薬物的治療も確立されて
いない7)。
低い中心静脈圧で心拍出量を保つことが肝障害の発症や進行を予防することになる。

2. 血行動態に起因しない肝障害
(1)ウイルス性肝炎
現在では血液製剤によるウイルス感染は希だがスクリーニングが行われてなかった1992 年以前に手術を受け

た先天性心疾患患者は一般患者と比較してC 型肝炎ウイルスの感染率が５倍高いと報告されている8)。
(2) 薬剤性肝障害
先天性心疾患で抗不整脈として使用されるアミオダロンによる肝硬変はC 型肝炎、B 型肝炎、心不全の患

者で発症のリスクが高いという報告がある9)。

肝不全を合併した先天性心疾患患者の管理
肝機能障害を生じるリスクの高い患者では術前に肝不全の程度を把握と、ウイルス感染の有無を確認する

必要が有る。肝不全の発症と進行の予防のために低い中心静脈圧で心拍出量を保つように循環管理をするこ
と、薬剤性やウイルス性など血行動態以外のリスク因子を回避することが大切である。
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6. 不整脈
先天性心疾患が長期生存するようになり、長ければ数十年にも及ぶ経過観察中に不整脈がしばしば見ら

れる。不整脈は心不全と並んで先天性心疾患（congenital heart disease：CHD）における死亡原因の
第 1 位である1-4)。CHD 全体で実際何％の患者に発生するかは明確な記述はないが、単心室疾患におい
ては、GhaiらおよびBoschらから洞結節障害 15%–50%、房室ブロック 9.5%、房室接合部性調律 8%、
心房粗動もしくは心房内回帰性頻拍 42%–57%、異所性心房調律 19%、接合部異所性頻拍 48%、心室
頻拍 7.5%の発生頻度が報告されている5,6)。2018 年に報告されたAmerican Heart Association（AHA）
の成人先天性心疾患（adult congenital heart disease：ACHD）の管理ガイドライン7) では、非心臓手
術における合併症及び死亡の発生頻度を増加させるリスクとしてチアノーゼ・鬱血性心不全・全身状態不良・
若年・肺高血圧・呼吸器および神経外科手術・複雑心奇形・緊急手術をあげているがその中に不整脈は
含まれておらず、考慮するべき懸念事項として挙げられているのみである。しかし、先に挙げたリスクの中で
複雑心奇形は不整脈の発生頻度の高い疾患群でありかつ不整脈を長期にわたって合併している患者は心
不全になりやすいことを考えると必然的に不整脈が非心臓手術における合併症及び死亡率を上げるリスクで
あると言っても過言ではないと考える。さらに、ACHD の突然死において80% 以上に不整脈が関係している
とも言われており8)、手術中に起こる不整脈による突然の心停止には十分注意が必要となる。突然死を起こ
す不整脈は房室ブロック、心房頻拍、心室頻拍などがあるが、多くは心室頻拍 (ventricular 
tachycardia：VT)/ 心室細動 (ventricular fibrillation：VF) であり、CHDにおけるVT は、心室伝
導に対する障害（瘢痕化および解剖学的障害）の結果、リエントリー性 VTに関与する病変が生じ、単形
性もしくは多形性のVTとなる。単形性 VT の原因としては心室中隔欠損、肺動脈狭窄、両大血管右室
起始症、Fallot 四徴症があり多くは解剖学的な異常によるものであるが、多形性では修復後の大血管転位
症（transposition of great arteries：TGA）、Ebstein 奇形、大動脈弁狭窄症があり解剖学的なもの
に加え手術による瘢痕が原因のものもある。手術瘢痕やリエントリーによってVFを起こすものには修正大血
管転移症、修復後のD-TGA などがある9)。治療は、予防的植込み型除細動器（implantable 
cardioverter defibrillator：ICD）もしくはカテーテルアブレーションであり、例えばFallot 四徴症において
は、突然死の複数のリスクがある場合には一次予防としてICD が推奨され（ClassⅡ）、臨床的なVT の
場合にはアブレーションや手術が適応となる患者を除いてICD が推奨される(ClassⅠ)、また誘発される
VT の場合にはClassⅡa の適応の中で突然死のリスクがあるものなどがICD の適応となる。心室中隔欠
損症（ventricular septal defect ：VSD）や肺動脈狭窄症（Pulmonary stenosis：PS）、両大血管右
室起始（double outlet right ventricle：DORV）などでは、左室駆出率（left ventricular ejection 
fraction：LVEF）<35% かつNYHAⅡ-ⅢはICD の一次予防の適応となり(ClassⅠ)、失神がある場合
にはClassⅡbで一次予防の適応となる。臨床的なVT がある場合には二次予防 ICDの適応となり(Class
Ⅰ)、誘発性のVTで臨床的 VT が高度に疑われる場合にはICD の適応とする。それ以外の低リスク患者
の場合にはICD の代わりにカテーテルアブレーションを考慮する。ただし、これらは不整脈治療の一般論で
あり、非心臓手術前に予防的にICD 埋め込みやアブレーションを行う方が予後良好、もしくは術中不整脈の
頻度が減るというエビデンスはない。Sandraらの報告 10) では、CHD 患者の非心臓手術における術中不
整脈の発生率は0.03%と低い。しかし、これが単純に術中に何らかの不整脈があったことを指しているのか、
術前から不整脈を合併している患者で術中に別の不整脈を発症したもしくは術前に不整脈のない患者が術
中新規不整脈を発症したことを指しているかは不明であるが、CHD の多くの患者が不整脈に悩まされてい
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ることを考えると術中に新規に発症したものと捉えるのが妥当であろう。一方で、心停止の発生率は0.16%
と約 5 倍でその中にVT/VF が含まれている可能性もあり、術前にしっかりと評価を行うことが必要である。

参考文献
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4) Verheugt CL, Uiterwaal CS, van der Velde ET, Meijboom FJ, Pieper PG, van Dijk AP, Vliegen HW, Grobbee 

DE, Mulder BJ. Mortality in adult congenital heart disease. Eur Heart J 2010;31:1220-9.
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operation. J Am Coll Cardiol 2001;37(2):585–592;
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Perioperative Cardiovascular and Respiratory Adverse Events in Pediatric Patients With Congenital Heart 
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7. チアノーゼ

1. チアノーゼ
チアノーゼは皮膚や粘膜の青紫色変化で毛細血管内の血液の還元型ヘモグロビン濃度が5g/dlを超えると

出現する1)。最終的な心内修復術もしくはFontan 型手術に到達していないチアノーゼ性先天性心疾患や、
肺高血圧の進行したEisenmenger 症候群では長期間にわたってチアノーゼが持続し、低酸素血症に起因す
る種々の全身合併症が発症する（表）。チアノーゼは先天性心疾患患者の非心臓手術周術期の罹患率およ
び死亡率のリスク因子であり2)、全身合併症に対する理解と適切な管理が必要となる。

表
チアノーゼ（低酸素血症）による全身合併症　　　　　　　

1．血液学的異常（二次性赤血球増加症，過粘稠度症候群）

2．出血傾向（凝固能低下、血小板減少）

3．末梢血管異常（血管拡張，血管新生）

4．腎機能障害（蛋白尿、ネフローゼ症候群、慢性腎不全）

5．脳血管障害（脳梗塞）

6．感染症（感染性心内膜炎、脳膿瘍）

7，肺血管障害（肺出血，肺血栓，肺動静脈痩）

8．ビリルビン代謝異常（胆石，胆嚢炎）

9．四肢・長管骨の異常（バチ状指，肥厚性骨関節症）

10．尿酸代謝異常（高尿酸血症，痛風）　　　　　　　　　

2. 二次性赤血球増加症
慢性的なチアノーゼ（組織の低酸素症）に対する代償機転として腎臓のエリスロポエチン産生が増加し、

骨髄造血能の亢進によって二次性の赤血球増加症が生じる。ヘマトクリット（Hct）が高値になりすぎると血液
の粘性が上昇し、組織の循環には不利となる。また、後負荷の増大、心収縮力の低下をもたらし、心仕事量
を増大させる。著しい赤血球産生に追いつかず鉄欠乏状態となると赤血球が小球性かつ球状となり、変形能
が低下して血液粘稠度のさらなる上昇を来たし、臓器灌流障害の原因となる。血液粘稠度の上昇による過粘
稠症候群では、頭痛、めまい、失神、精神症状、複視、視野欠損、感覚異常、耳鳴、易疲労感、筋肉痛、
筋力低下などの症状を呈する。Hct 65% 以上で症状が出現することが多いが、鉄欠乏ではHct 65％未満で
も症状が出やすくなる3)。平均赤血球容積（MCV）、血清鉄、総鉄結合能（TIBC）、フェリチンなどの測定
により鉄欠乏が確認されれば補正を行うが、鉄剤の投与時に急激な赤血球増加をきたすことがあるため少量
から行う。
瀉血は鉄欠乏を助長し、それにより小球性の赤血球が増加する結果、虚血性脳血管イベントのリスクが高ま

る4）ことや、二次性赤血球増加症と血栓症の間に相関がない5）ことなどから現在は積極的には施行されない。
脱水と鉄欠乏が除外でき、Hct>65％で過粘稠症候群の症状が持続する場合に限り瀉血が行われる。赤血
球産生が増えると、ヘム分解によりビリルビンが過剰に産生されるため、胆石・胆嚢炎の合併も多い。
術前は血液粘稠度の上昇を避けるために脱水があれば輸液をし、術前の絶飲食時間は最小限として補液

も積極的に行う6）。
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3. 出血性合併症
チアノーゼ性先天性心疾患患者では出血傾向を認める。その原因としては、低酸素血症に起因する血小

板の産生低下、血小板の活性化・消費による血小板数低下と機能低下、ビタミンK 依存性第 II・VII・IX・
X 、第 V 凝固因子の低下や高分子 von Willebrand 因子（vWF）減少による凝固能異常、さらに血液粘
稠度上昇で血管内皮 shear stress が増加し、一酸化窒素（nitric oxide：NO）、血管内皮増殖因子
（vascular endothelial growth factor：VEGF）が産生増加することによる細動脈拡張や毛細血管増生、
血管内皮機能障害などの血管因子が挙げられる。体 - 肺側副血行路の発達や高い中心静脈圧も出血のリス
クを高める7）。また、Hct 値上昇は、凝固能異常による出血傾向の重要な因子とされる8）。チアノーゼ性先天
性心疾患では喀血や肺内出血が非確的多くみられ、わが国の調査でも喀血が16%、肺内出血が3%にみら
れた9）。
周術期には血算やプロトロンビン時間（PT）、活性化部分トロンボプラスチン時間（APTT）だけでなくトロ

ンボエラストグラフィー（thromboelastography : TEG）による全血検査を参考に血液製剤、ビタミンK 製剤、
抗線溶薬やvWF 誘導薬であるデスモプレシンなどの投与を考慮する6)。

4. 血栓症
チアノーゼ性先天性心疾患患者は、出血性合併症と血栓性合併症の双方のリスクを有する特異な病態を呈

し、治療上のジレンマとなる。血栓症は凝固異常、拡張した心房や血管内での血液うっ滞、動脈硬化、内皮
機能障害、導管などの人工物の存在、不整脈などよって引き起こされる。併存する止血異常は血栓性合併
症を予防するものではない2)。チアノーゼ性先天性心疾患患者における抗凝固療法の適応は，心房細動など
の心房不整脈または再発性の血栓塞栓症に限られ、血栓予防を目的としたルーチンの抗凝固療法を行うべき
か否かについてはまだ結論が出ていない7)。個々の患者の状態やリスク因子を考慮して慎重に適応を判断する
必要がある。

5. 脳血管障害
チアノーゼ性先天性心疾患患者では脳卒中や一過性脳虚血発作のリスクが高い。危険因子は多岐にわた

り、奇異性塞栓、過粘稠症候群、鉄欠乏に加え、高血圧、心房不整脈などの一般的な因子も含まれる。内
皮機能障害もリスクに関与している可能性がある10)。二次性赤血球増加それ自体は脳卒中の危険因子ではな
いが4,5)、鉄欠乏による小赤血球症は、虚血性脳血管障害の重要な予測因子である4)。チアノーゼ性成人先
天性心疾患では13.6%に虚血性脳血管障害がみられた4)と報告されている。本邦の調査でも、チアノーゼ性
先天性心疾患患者の8%に脳梗塞がみられた9)。

6. 感染性合併症
単独の心房中隔欠損症（二次孔型）を除き、ほとんどの先天性心疾患が感染性心内膜炎（infective 

endocarditis : IE）のリスクを有する。一般人口におけるIEの発症率は、3～ 7/10 万人・年とされる。先
天性心疾患を有する小児では41/10 万人・年と高く、成人先天性心疾患患者では110/10 万人・年とさらに
高頻度にみられる。未手術の先天性心疾患ではFallot 四徴症などのチアノーゼ性疾患が最も高リスク（210-
580/10 万人・年）である。先天性心疾患でIE のリスクが高い理由として、血流の乱流やジェット lesion な
どにより内膜損傷が起こりやすいこと、外科手術時に使用される人工物の表面に細菌が付着しやすいことなど
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があげられる11)。
右左シャントの存在により脳膿瘍もチアノーゼ性先天性心疾患患者の合併症として多い。過粘稠症候群や

脳卒中で説明できない頭痛を認める場合には脳膿瘍も疑う必要がある。わが国の調査では、感染性心内膜炎、
脳膿瘍がそれぞれチアノーゼ性先天性心疾患患者の4% に認められた9)。

7. 腎機能障害
チアノーゼ性先天性心疾患患者では徐々に腎機能障害が進むことが多く、チアノーゼ性腎症と呼ばれる。

糸球体に増殖性変化が生じ、基底膜が肥厚し、蛋白尿、高尿酸血症、さらに糸球体硬化症へと進行する。
ネフローゼ症候群が2％、クレアチニン値 1.5mg/dl 以上の慢性腎臓病が7%に生じると報告されている9)。

参考文献
1) Park MK, Salamat M. Park's Pediatric Cardiology for Practitioners, 7th ed. Elsevier, 2021
2) Baumgartne H, Backer DJ, Babu-Narayan SV, et al. 2020 ESC Guidelines for the management of adult 

congenital heart disease. European Heart Journal 2021;42: 563-645. 
3) 立野　滋　チアノーゼについて．日本小児循環期学会雑誌 2015;31:95-101. 
4) Ammash N, Warnes CA. Cerebrovascular events in adult patients with cyanotic congenital heart disease. J 

Am Coll Cardiol 1996;28：768–72. 
5) Perloff JK, Marelli AJ, Miner PD. Risk of stroke in adults with cyanotic congenital heart disease. Circulation 

1993;87：1954–9. 
6) 岩崎達雄、金澤伴幸、川瀬宏和ほか．先天性心疾患患者に対する非心臓手術の麻酔管理．麻酔 2019 : 68 増刊 : 7-s55. 
7) 成人先天性心疾患診療ガイドライン（2017 年改訂版）
8) Jensen AS, Johansson PI, Idorn L, et al. The haematocrit-an important factor causing impaired haemostasis in 

patients with cyanotic congenital heart disease. Int J Cardiol 2013;67: 1317–21.
9) Sakazaki H , Niwa K, Echigo S, et al. Predictive factors for long-term prognosis in adults with cyanotic 
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8. 突然死

1. 先天性心疾患における突然死の概要
先天性心疾患の死因の25％は心臓突然死とされ1)、一般人口における突然死率と比べると20-30 倍と多い。

突然死は心臓突然死と非心臓突然死に分けられる。心臓突然死とは、発症 1 時間以内の非外傷性の予期し
ない心原性死亡である。基礎病態には血行動態異常、心筋虚血、線維化、心肥大、徐脈性および頻脈性
不整脈がある。心臓突然死のトリガーは、中毒性、自律神経性、代謝性、神経体液性および炎症性因子が
想定されている2)。突然死のハイリスク症例においては周術期にこれらのトリガーと関連する変化を最小限とす
る対策を取ることが望ましい。現時点では、周術期の突然死を予防する術中の血行動態保持のためのエビデ
ンスに基づいた推奨法はない3,4)。

2. 突然死の病態と頻度
先天性心疾患の突然死の剖検における検討では、少なくとも20％は非不整脈以外が原因と判明した。そ

の内訳は大動脈解離 9％、脳血管障害 4％、肺塞栓 /出血 4%、心筋梗塞 2%、上部消化管出血 1％であっ
た5)。残る80％は不整脈が原因と推察されるものの、心停止時に不整脈が記録されているのは22％のみで
あった。記録された不整脈では心室性が84％、上室性が8％、徐脈性が8％であった。すなわち、除細動
によって救うことのできる心臓突然死は、突然死全体の15％以下と限られている。その他の病態としては
asystole とpulseless electrical activity が重要である2)。先天性心疾患の非心臓手術中心血管イベントの
検討では心停止 0.16％、肺高血圧クリーゼ0.03％、（致死性）不整脈 0.03％と報告されている6)。

3. 先天性心疾患の心臓突然死予測と対策
近年２つの成人先天性心疾患の心臓突然死リスクスコアが報告された7,8)。不整脈の既往や原因不明の失

神歴なども要因とされている。心臓突然死は先天性心疾患の中でもFallot 四徴、完全大血管転位のうち心
房スイッチ術後、完全大血管転位、Ebstein 奇形病、Fontan 循環に多い。男性に多く、年齢とともに増加
するが、特に複雑心疾患では30 代中盤と50 歳以上に多い9)。非心臓手術における先天性心疾患の周術期
死亡の術前予測リスク評価 10)と合わせて、疾患別の心臓突然死リスクを術前に把握しておくことが望ましい。
突然死を予防するためにベータ遮断薬の有効性を示す報告 11) はあるが、対象は限定的であり、個々の症例
ごとに検討されるべきである。

4. 心停止時の心肺蘇生　
Asystole とpulseless electrical activityに対しては高度な心肺蘇生術で対応する必要がある。肺高血

圧の患者、および先天性心疾患の構造的複雑性が高い患者では、蘇生術を行ったとしても、心停止後の救
命は困難であることが多い12)。術中ならびに術後の心血行動態モニタリングの方法を個別症例の構造異常に
応じて計画し4)、心停止を想定した対処法について準備しておくことが望ましい。
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9. 遺伝子異常

1. Down 症候群 (21trisomy)
概要
Down 症候群は最も頻度の高い先天性異常で16/10,000 出生で生じる。先天性心疾患の合併が多く、肺

高血圧を呈しやすい。肥満、睡眠時無呼吸の合併が多いなどの特徴があり、近年専門家によるスコーピング
レビュー 1) が報告されている。Down 症候群は生涯に1 回ないし複数回の手術（心臓あるいは非心臓）を経
験する。術前に十分な評価と対策を講じることが必要である。

非心臓手術における留意点
合併疾患として、上気道閉塞、環軸椎不安定性、内分泌（糖尿病、甲状腺機能低下症）、血液疾患（貧

血、血小板機能異常）が多い。上気道閉塞は、リンパ組織過形成、巨舌症、鼻咽腔狭小、喉頭軟化症、
先天性声門下狭窄、気管・気管支軟化症、気管狭窄など様々な要因によって生じる。術前の十分な評価と、
挿管チューブの適切なサイズ選択が必要である。環軸椎不安定性は、特に3 歳以下で注意を要するとされ、
挿管時の頸部後屈にて神経損傷を来たすリスクがある。術前の画像診断が正常であっても頸部伸展せずに
挿管すべきである2)。麻酔の術前評価として、Down 症候群用の合併症予測スコア3)も提唱されている。
成人期には心疾患を有する症例では肺高血圧の合併を念頭においた周術期リスク評価を行うべきである4)。

2. Turner 症候群
概要
Turner 症候群は、X 染色体が部分的もしくは完全に欠失するmonosomyであり、1/2500 出生の頻度で

ある。低身長、思春期遅延、卵巣形成不全、高ゴナドトロピン性性腺機能低下症、不妊症、先天性心疾患、
糖尿病、骨粗鬆症、自己免疫疾患などを特徴とする疾患である。特に先天性心疾患はTurner 症候群の女
性の約 50%に認められ、大動脈二尖弁、大動脈縮窄、部分肺静脈還流異常、左上大静脈遺残、大動脈
弓部延長、腕頭動脈拡張、大動脈拡張などの頻度が高い。また、先天性心疾患の合併に関わらず、大動
脈拡張のリスクが高い。大動脈解離リスクが一般人口の8 倍程度の10 万人あたり40 件と高い。

非心臓手術における留意点
不妊治療や分娩に際しての麻酔において、大動脈解離リスクが高いことに留意が必要である5)。大動脈基

部及び上行大動脈径が25mm/m2 以上（低身長のため絶対値ではなく、体表面積補正により評価）を基準
値として、大動脈解離のリスクとされる大動脈二尖弁、大動脈弓部延長、大動脈縮窄、高血圧を伴う症例で
は大動脈手術が推奨されている6)ことを念頭に術前評価を行う。

3. 22q11.2 欠失症候群
概要
22q11.2 欠失症候群は、染色体 22q11.2 の微細欠失に関連する多系統疾患である。推定有病率は約

1/4,000 であり、ヒトにおいて最も一般的な微小欠失症候群とされている7)。欠失の大部分はde novo（新生
突然変異）として発生するが、15% 以下の症例では常染色体優性遺伝が認められる。表現型は重症度にお
いて非常に多様で実際の特徴の頻度は不確かである。Fallot 四徴などの円錐動脈幹の先天性異常と成人期
統合失調症が多いとされる8)。
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非心臓手術における留意点 9)

胸腺低形成によるT 細胞機能低下による免疫不全、自己免疫疾患、副甲状腺機能低下による低カルシウム
血症の合併に留意する。一般的に手術リスクは高いと考えられ、出血、感染、痙攣、無気肺、挿管困難が
報告されている。周術期には血算（白血球の分画を含む）およびカルシウム値の慎重なモニタリング推奨される。
挿管時には、より小さなサイズの器具が必要となる可能性があり、まれに頸椎の異常にも注意を要する。

4. Williams 症候群
概要
Williams 症候群は、7 番染色体短腕 7q11.23 のおおよそ25-27 個の遺伝子を含む領域の半接合体微細

欠失で、出生 7,500 人に1 人程度で生じる10)。成長障害、精神発達地帯、妖精様顔貌、先天性心疾患（大
動脈弁上狭窄、末梢性肺動脈狭窄など）、高カルシウム血症、腎動脈狭窄、泌尿器疾患を合併する。突然
死は一般人口の25-100 倍、多くは鎮静や麻酔関連である11)。

非心臓手術における留意点
Williams 症候群に合併する冠動脈異常や左室流出路狭窄は血行動態急変を起こしやすい病態であること

に加え、診断のために鎮静を要することも要因となって、特に3 歳以下の症例で麻酔関連の突然死が多いこと
を念頭に鎮静計画を立てる必要がある。できる限り鎮静を避けた診断検査計画を立てること、早期 ECMO 確
立などが可能な専門施設を選択するなど、慎重なリスクベネフィットの考慮に基づく鎮静計画を立てることが推
奨されている11)。

5. Noonan 症候群 (RASopathy)
概要
Noonan 症候群は臨床診断基準（顔貌、心臓：肺動脈弁狭窄・閉塞性肥大型心筋症・または特徴的心

電図、低身長、胸郭異常など）により診断されていたが、現在では、LEOPARD 症候群、Costello 症候群、
cardio-facio-cutaneous（CFC）症候群と同じように、RAS/MAPK(RAS/mitogen-activated protein 
kinases)シグナル伝達経路に機能する遺伝子の異常が原因となることが明らかになり、これらの症候群を総じ
てRAS/MAPK 症候群、RASopathyと呼称されるようになった12)。RASopathy は心肥大を伴う小児期心
筋症の1/8をしめ、流出路狭窄を来すほどの高度両心室肥大を伴いやすく、原発性肥大型心筋症と同等の
高い突然死リスクがある13)。また、肥大型心筋症よりも心不全など非不整脈関連死が多い13)。

非心臓手術における留意点
疾患概念の変遷とともに、Noonan 症候群あるいはRASopathyとしての麻酔リスクに関する推奨はまとまっ

たものはない。RASopathyは多様な表現系を呈するため個々の症例の状態把握した上で適切に対応し、強
い閉塞性肥大型心筋症様の心病変により非不整脈関連死も多いことを念頭に肥大型心筋症よりもさらに高リス
ク群として管理する必要がある。
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10. 合併症（糖尿病、肥満、動脈硬化性病変）
ここでは、成人先天性心疾患（adult congenital heart disease：ACHD）における生活習慣病を引き起

こす危険因子である肥満、糖尿病、動脈硬化性病変について述べる。周知の通り、ACHD 患者の寿命は
延びている。従って、年齢とともに後天性心疾患のリスクが増加することも明らかである。さらに、基本的な事
項としてACHDは心血管系の病変に罹りやすいことが知られている1）。これはACHDそのものによるものだけ
でなく、修復による構造的な問題やストレスによる慢性的な交感神経の興奮も関与している。また、特定の
ACHDは病変の後遺症から二次的に心血管系に負担がかかることもある。そのため、これらのリスクを増加さ
せる可能性がある生活習慣病は避けるべきである。

1. 肥満
肥満は糖尿病、高脂血症、高血圧、動脈硬化病変の原因となる。ACHDにおける肥満について有病率

が高い場合も低い場合も報告されている2,3）。これは患者の社会的背景によるものである。保護者による食事
の制限の欠如や、誤った運動制限などが肥満を促進することがある。また、元々耐糖能に異常がある場合も
多いとされるが4）、カロリーオーバーによる肥満が耐糖能異常を助長するので注意が必要である。一方で、
ACHD 患者の多くは健康的な生活を送っており、この患者集団はアドバイスに従いやすく、食事や運動の修
正によってリスク因子を軽減することが期待される5）。そのため、生活習慣病に対するケアが非常に重要である。

2. 糖尿病
ACHDでは耐糖能異常が多く見られ、特に複雑な心奇形では約 40% 以上の症例に耐糖能異常が報告さ

れている6）。心奇形の重症度が高いほど、耐糖能異常の有病率も高くなる。また、チアノーゼは耐糖能異常
や糖尿病の独立したリスク因子であることが指摘されている7）。このことから、慢性的なストレスが耐糖能に影
響を与えると考えられる。さらに、肥満が耐糖能を悪化させ、耐糖能異常が後天的な血管病変を悪化させる
悪循環が考えられる。ACHD自体が感染性心内膜炎のリスクであり、発症した場合の死亡オッズ比は30を超
える8）。糖尿病はACHDと独立した感染性心内膜炎のリスク因子になるため、血糖管理は重要である8）。周
術期の管理では、耐糖能異常のある患者に対しては必要に応じてインスリン療法を導入し管理する必要があ
る。また、心不全治療の観点からsodium glucose co-transporter 2（SGLT2）阻害薬を服用している場
合もあるが9）、ケトアシドーシスの危険性があるため周術期には中止を検討する必要がある。

3. 動脈硬化性病変
ACHD 患者の寿命が延びるにつれて、動脈硬化性病変を含む後天性心疾患の発生率が増加するのは理

解されている。ACHD 患者の約 77% が心血管系の理由により死亡しており、後天性の心血管系疾患が主要
な死因となっている10）。心血管リスクを調整しても、心血管有害事象の発生率が高く報告されている3,11）。これ
は、心血管系に異常があるため、循環系への負荷が増大し、後天性の心血管系疾患を発症しやすくなるた
めと考えられる。実際、特定の疾患（例えば大動脈二尖弁、大動脈縮窄症、大血管転位など）では、手術
による影響や二次的なストレスにより、血管病変が発生しやすくなっている12）。また、二尖弁症などでは、二尖
弁の形成と心血管病変の発症に関連する遺伝子が関連していることが示唆されている13）。先天的な要因と動
脈硬化性病変が相互に関連しているため、これを促進する因子を避けることが非常に重要である。これまで
述べた肥満、糖尿病に加えて、高血圧や脂質異常症などの合併症も高頻度で報告されている14）。これらのリ
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スク因子を管理することは非常に重要である。さらに、動脈硬化性病変を悪化させる因子として、喫煙が挙げ
られる。ACHDの喫煙率は一般人口より少なかったとする報告でも10％以上であり改善の余地はある15）。
ACHD 患者は治療コンプライアンスが高く、アドバイスに従いやすいと言われている。そのため、日常生活に
おけるリスク因子を減少させる指導が効果的であると考えられる5,16）。
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1. リスク評価の方法

1. 問診 / 質問票
先天性心疾患患者の自覚症状からは耐運動能を評価することは難しいとされている。健康関連の生活の

質（quality of life）を「身体的な側面」と「精神的な側面」の2 つの因子を12 の下位尺度をもって表示
するSF-12 などの日常生活を行ううえでの自己満足度を評価した質問は簡便で取得しやすい。しかしどちら
かというと精神面の評価をしている部分が大きい。最近では成人先天性心疾患 (adult congenital heart 
disease:ACHD) 患者に特化して日常生活の可否やどの程度の介助が必要かを評価したHealth Behavior 
Scale-Congenital Heart Disease(HBS-CHD) も評価されている1 が、重症度を反映しているかの
validationは十分ではない。

2. 心電図
評価に心電図を使うことにより、一部の異常所見を検出することが可能となる。Mustard 手術後、

Senning 手術後、Fontan 手術後など洞不全のリスク状態で徐脈、房室接合部調律（junctional rhythm）
などを発見することは重要。房室ブロック（房室中隔欠損、修正大血管転位などでリスク）、ペースメーカー
調律、Wolff-Parkinson-White(WPW) 症候群など。

3. 心エコー
解剖学的な所見や圧較差、シャント流速など先天性における診断のゴールドスタンダードと言える2）。

4. CT
近年のCTは解像度も高くかつ放射線暴露も5mSv未満に減ずることが可能で、施行しやすい検査になっ

ている。特に他の検査よりも優先される状況としては、経カテーテル弁置換、大血管、冠動脈、側副血行路、
肺実質の評価に優れる3）。

5. MRI
心臓 MRIも近年の技術革新に伴って応用されるようになってきた4）。特に心室腔の大きさや血流の評価

に最適で、window が限られるような心エコーやpoor image の時に補完する役割も有している。最も新し
いものでは不整脈が出ていても撮影は可能だが、規則的な洞性脈で徐脈傾向の方が撮像は容易である。
また心筋の線維化の評価にも役立つ。

6. 心臓カテーテル
特殊な解剖学的診断に必要であったり、その他の検査を統合しても疑問点が残るような場合などには治

療方針決定の最終的な診断ツールとなっている。Fick 法を用いた血流量の測定を介したQp/Qs、肺血管
抵抗の算出も可能となっている。
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7. バイオマーカー
成人で利用される高感度トロポニンやbrain natriuretic peptides（BNP）、N-terminal pro-BNP（NT-

pro-BNP）は先天性心疾患患者で多数評価され、世界中の臨床現場で測定されている5）。しかしカットオ
フ値の設定は困難で、二心室修復された疾患には有用だがFontan 循環ではあまり信頼度は高くない。

8. 運動負荷試験
正式な心肺運動負荷試験はトレッドミル、エルゴメーター、呼気ガス分析などを併用するもので、酸素消

費量の算出ができれば理想的である。しかし機器や人員も必要であり、また重症度の高い患者では使用が
困難である6）。
一方で6 分間歩行試験（six-minute walk test: 6MWT）は距離を算出するのみと非常に単純で重症患

者でも行える上に、測定結果が重症度と相関するため有用である7）。

2. リスクの層別化と対応

１. リスクの層別化
先天性心疾患は解剖学的病名（診断名）だけでは正しく患者の状態を表せていないことが多い。例え

ばFallot 四徴症で幼少期に手術を受け、肺動脈弁が温存され両心室機能が正常、耐運動能も良好であ
る症例がある一方で、transannular patchを施行し遠隔期に肺動脈弁逆流、右心室拡大を来すような症
例もあり、非心臓手術におけるリスクはもちろん、日常生活における注意点まで全く異なる。
大内・河田らのまとめた先天性心疾患術後遠隔期の管理・治療に関するガイドライン6）では詳細に遠隔

期に生じる問題などについて記載されているが、非心臓手術に関する記述はなかった。市田らの9 学会
合同研究班による成人先天性心疾患診療ガイドラインでは、リスクを軽度、中等度、高度の3 つに大きく
分類して簡単に評価できるように提示している8）。しかしながらこのガイドラインでは2008 年に発刊され
たAmerican college of cardiology(ACC)/American heart association(AHA)の成人先天性心疾患
ガイドラインが引用されている。後述するが、このガイドラインは2019 年にupdateされ、患者のリスク層
別化を解剖学的名称と身体的症状の両面から行っていることが特徴である9）。
ACC/AHA およびEuropean society of cardiology (ESC)/European society of anesthesiology 

(ESA)の非心臓手術患者のガイドラインはどちらも2014 年に発刊されており、そのどちらも後天性心疾
患の管理についての記載で紙面のほとんどが占められている。ACC/AHAのガイドラインではACHD に
関して詳細は2008 年のガイドラインを参照するよう述べられている10）。一方 ESC/ESAの方では非心臓
手術を受ける複雑先天性心疾患患者は事前に専門家への相談や評価を依頼することがクラスⅠで推奨さ
れている11）。市田らは、チアノーゼ、肺高血圧、Fontan 手術後、心不全、左心系の高度狭窄病変などが
高度リスク群に該当すると述べている8）。18 歳未満約 10 万人を対象としたコホートでは肺高血圧合併心
疾患患児の死亡率が高かった12）。また非心臓手術を受けた約 1 万人のACHD患者を3 万 7 千人の対照患
者とマッチングさせて比較したところ、ACHD 群で死亡率が高く、急性腎障害や呼吸不全などを含めた
コンポジットアウトカムも対照群 16％に対しACHD 群で21％と有意に高かった13）。また非心臓手術の種
類では脳神経、整形、胸部の手術で死亡率が増加した13）。
2020 年に発刊されたESCガイドラインでもリスク層別化はmild、moderate、severe の3 段階を設定して
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おり、解剖学的特徴から分類されている14）。また非心臓手術時の術後合併症や死亡を増加する因子としてチ
アノーゼ、心不全、日常生活レベルの低下、若年、肺高血圧を挙げており、これら複雑心疾患患者は高次
医療機関または専門施設への搬送を推奨している14）。
前述したACC/AHAのACHD 患者管理のガイドラインは10 年ぶりに改訂され、2019 年のCirculationに

掲載されている9）。解剖学 (congenital heart disease anatomy: CHD anatomy) および身体的生理学的
(physiological stage) の両面から評価を行ってAPクラス分類としている。まずは解剖学的にCHDとしての
複雑性をsimple（Ⅰ）, moderate（Ⅱ）, complex（Ⅲ）に分類し、NYHAクラス、耐運動能、他臓器へ
の影響などをA からDにクラス分けしている（表 1）。例えば単純な心房中隔欠損で残存病変もなく日常生活
に全く制限がない場合であれば、APクラス分類はⅠAと判断される。Dに分類されるのはNYHAクラスⅣ、
コントロール不良の不整脈、重症肺高血圧などである。

表 1
ACHD　AP Classification(CHD anatomy + Physiological Stage = ACHD AP Classification)

CHD Anatomy*
Ⅰ : Simple
Native disease

Isolated small ASD
Isolated small VSD
Mild isolated pulmonic stenosis

Repaired conditions
Previously ligated or occluded ductus arteriosus
Repaired secundum ASD or sinus venosus defect without significant residual shunt or 
chamber enlargement
Repaired VSD without significant residual shunt or chamber enlargement

Ⅱ : Moderate Complexity
Repaired or unrepaired conditions

Aorto-left ventricular fistula
Anomalous pulmonary venous connection, partial or total
Anomalous coronary artery arising from the pulmonary artery
Anomalous aortic origin of a coronary artery from the opposite sinus
AVSD (partial or complete, including primum ASD)
Congenital aortic valve disease
Congenital mitral valve disease
Coarctation of the aorta
Ebstein anomaly (disease spectrum includes mild, moderate, and severe variations)
Infundibular right ventricular outflow obstruction
Ostium primum ASD
Moderate and large unrepaired secundum ASD
Moderate and large persistently patent ductus arteriosus
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Pulmonary valve regurgitation (moderate or greater)
Pulmonary valve stenosis (moderate or greater)
Peripheral pulmonary stenosis
Sinus of Valsalva fistula/aneurysm
Sinus venosus defect
Subvalvar aortic stenosis (excluding HCM; HCM not addressed in these guidelines)
Supravalvar aortic stenosis
Straddling atrioventricular valve
Repaired tetralogy of Fallot
VSD with associated abnormality and/or moderate or greater shunt

III: Great Complexity (or Complex)
Cyanotic congenital heart defect (unrepaired or palliated, all forms)
Double-outlet ventricle
Fontan procedure
Interrupted aortic arch
Mitral atresia
Single ventricle (including double inlet left ventricle, tricuspid atresia, hypoplastic left 
heart, any other anatomic abnormality with a functionally single ventricle)
Pulmonary atresia (all forms)
TGA (classic or d-TGA; CCTGA or l-TGA)
Truncus arteriosus
Other abnormalities of atrioventricular and ventriculoarterial connection
(ie, crisscross heart, isomerism, heterotaxy syndromes, ventricular inversion)

Physiological Stage
A

NYHA FC I symptoms
No hemodynamic or anatomic sequelae
No arrhythmias
Normal exercise capacity
Normal renal/hepatic/pulmonary function

B
NYHA FC II symptoms
Mild hemodynamic sequelae (mild aortic enlargement, mild ventricular enlargement, mild 
ventricular dysfunction)
Mild valvular disease
Trivial or small shunt (not hemodynamically significant)
Arrhythmia not requiring treatment
Abnormal objective cardiac limitation to exercise
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C

NYHA FC III symptoms
Significant (moderate or greater) valvular disease; moderate or greater ventricular 
dysfunction (systemic, pulmonic, or both)
Moderate aortic enlargement
Venous or arterial stenosis 
Mild or moderate hypoxemia/cyanosis
Hemodynamically significant shunt
Arrhythmias controlled with treatment
Pulmonary hypertension (less than severe)
End-organ dysfunction responsive to therapy

D
NYHA FC IV symptoms
Severe aortic enlargement
Arrhythmias refractory to treatment
Severe hypoxemia (almost always associated with cyanosis)
Severe pulmonary hypertension
Eisenmenger syndrome
Refractory end-organ dysfunction

Stout et al. 20199 より引用

2. リスク階層に応じた治療施設の推奨
非心臓手術を受ける場合は、術前管理の最適化と綿密な術後管理が重要で、ⅠA 以外の患者管理は専

門家のいる高次施設で行うか、または専門家と連携できる仕組みが出来ていることが推奨されている（クラ
スⅠ）9。一方で成人においては非心臓手術のガイドラインにおいて手術の種類もリスク評価の対象となってい
る。しかしながら先天性心疾患患者（小児、成人）の非心臓手術における手術タイプによる重症分類の報
告はほとんどない。Maxwellらが報告した約1万人のデータから解析されたリスク因子はチアノーゼ、心不全、
日常生活レベル低下、若年、肺高血圧、胸部・脳神経の手術、複雑心疾患、緊急手術である13。ACC/
AHA のACDH 患者管理のガイドラインでは9、その他、感染性心内膜炎の発生リスク、血栓塞栓症リスク
など考慮すべき事象についてもまとめられている（表 2）。成人の心疾患患者の非心臓手術ガイドラインによ
ると鼠径ヘルニア、泌尿器科・婦人科・整形外科章手術、乳腺・甲状腺手術、形成外科手術、口腔外科・
眼科手術、その他体表手術などが低リスク群に該当する。これ以外の手術を施行する場合は、すくなくとも、
先天性心疾患に習熟した専門家が常駐する施設へ連絡・相談することが推奨される。表３はＡＰクラス分類
からみた治療施設の推奨である。ⅠAに該当する患者のみ一般的な手術施行施設での治療が安全に可能と
思われる。赤で示した部分に該当する患者は専門施設での治療を行うことが推奨される。黄色でハイライト
された患者群は少なくとも専門家への相談が推奨され、いつでも専門施設への橋渡しができる施設で治療
することが望ましい。また、前述した死亡率の高い手術を予定する場合など、必要に応じて搬送等を考慮に
いれることも重要である。
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3. リスク階層に応じたモニタリング
例えば、単心室でも肺血流増加と減少しているタイプがあるなど、先天性心疾患は同じ疾患・診断名でも

バリエーションが多く、それぞれ管理方法と必要なモニタリングも異なる。現実には、階層別というよりも疾
患別の詳細な管理目標が重要であり、各疾患の推奨モニタリングを含む管理目標・注意点は各論の他章を
参照されたい。階層に応じたモニタリングの一例として、専門施設以外で対応することが多いと思われる各
解剖学的分類における身体生理学的に軽症であるIA、IIA、IIIA 群に関して各解剖学的分類につき以下に
述べる。

I A群：arial septal defect (ASD)(small かつ単独）、ventricular septal defect (VSD)(small かつ単独）
で少ない左 - 右シャントを有する患者に対しては、通常の麻酔管理に必要な標準モニター（心電図、非観血
的血圧、パルスオキシメーター、カプノメーター、中枢温、筋弛緩モニター等）で対応する。中等度以下の
欠損症例のリスクは少ないが、心房細動と奇異性塞栓に注意し、静脈路の気泡除去には細心の注意を払う
必要がある。肺血流過多を回避するために肺血管抵抗を維持し、心拍数、心収縮力、前負荷も維持して心
拍出量を保つ管理を心がける。

II A 群：ASD（二次孔、moderate ～ large）、patent ductus arteriosus（PDA)(moderate ～ large）、
VSD（他に合併症のないmoderate ～ severe residual shunt）の多い左 -右シャントを有する患者に対して
は、通常の麻酔管理に必要な標準モニターに加え、観血的動脈圧等のより詳細なモニターも考慮する。大
欠損の症例は不整脈、運動耐容能低下、肺高血圧等のリスクがある。左 - 右シャントの管理に加え、右 -左
シャントがあれば肺血管抵抗を下げ体血管抵抗を保ち、肺動脈血流を維持する管理方針が求められる。
III A 群：Fontan 術後で酸素吸入など日常生活に制限・支障のない患者に対しても、通常の麻酔管理に

必要な標準モニターに加え、観血的動脈圧等のより詳細なモニターも考慮する。不整脈の管理と肺循環の
維持が重要で、肺血管抵抗を低く保ち、適切な前負荷を維持する必要がある。凝固因子の補充も必要な場
合があり、血液凝固モニタリングも有益な可能性がある。

表 2
ACHD Management Issues for Noncardiac Surgery

Clarify CHD diagnosis
Clarify prior procedures, residua, sequelae, and current status, including ACHD AP 
classification
Be aware that history obtained from only the patient and family may be faulty or 
incomplete
Obtain and review old records to ensure accurate understanding of past procedures and 
clinical course
Complete additional investigations required to define ACHD AP Classification 
Develop management strategies to minimize risk and optimize outcome

Factors associated with increased risk of perioperative morbidity and mortality
Cyanosis
Congestive HF
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Poor general health
Younger age
Pulmonary hypertension
Operations on the respiratory and nervous systems
Complex CHD
Urgent/emergency procedures

Issues to consider:
Endocarditis prophylaxis
Complications related to underlying hemodynamics
Abnormal venous and/or arterial anatomy affecting venous and arterial access
Persistent shunts
Valvular disease
Arrhythmias, including bradyarrhythmias
Erythrocytosis
Pulmonary vascular disease
Meticulous line care (also consider air filters for intravenous lines) to reduce risk of 
paradoxic embolus in patients who are cyanotic because of right-to-left shunts
Adjustment of anticoagulant volume in tubes for some blood work in cyanotic patients
Prevention of venous thrombosis
Monitoring of renal and liver function
Periprocedure anticoagulation
Possible need for nonconventional drug dosing
Increased prevalence of hepatitis C infection because of prior procedures and remote 
blood transfusions
Developmental disability

Stout et al. 20199 より引用

表 3　リスクの階層化と推奨
青 一般の手術施行施設で治療可能
黄色 少なくとも先天性心疾患を専門にする施設や医師な
 どに相談することを推奨
 必要に応じて専門施設での治療を検討
赤 先天性心疾患に熟練した専門家が常駐する施設で
 の治療を推奨

　 Ⅰ Ⅱ Ⅲ

A ⅠA ⅡA ⅢA

B ⅠB ⅡB ⅢB

C ⅠC ⅡC ⅢC

D ⅠD ⅡD ⅢD
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3. 取扱施設の現状と問題点
小児先天性心疾患患者の非心臓手術は、歴史的に先天性心疾患の治療において中心的役割を担ってきた

「こども病院」で実施される場合が多く、地方における通院や緊急搬送の問題を除けば、概ねその診療体制
は構築されている。
それに対して、成人先天性心疾患（adult congenital heart disease: ACHD）患者のうち、特に全体の

およそ1/3を占める中等症以上のACHD 患者の非心臓手術は、ACHDの診療に習熟した施設における評価
と介入が望ましいとされている（推奨クラスⅠ、エビデンスレベルC）1）。また、その周術期管理においては、手
術を担当する診療科に加え、先天性心疾患に習熟した麻酔科、循環器内科、小児循環器科、心臓血管外
科との連携が必要であり、看護師を含む多職種によるチームでの対応が推奨されている（推奨クラスⅠ、エビ
デンスレベルC）2,3）。
その役割を担うのが、成人先天性心疾患学会の主導のもとで整備されてきた 「成人先天性心疾患総合修

練施設」（以下、総合修練施設）になる4）。総合修練施設では、血行動態異常のみならず、肥満・高血圧・
糖尿病・動脈硬化といった生活習慣病、悪性疾患、女性における妊娠・出産、精神心理的問題、さらには
社会経済的な課題など、成人期の多様な問題に対して集学的に対応するため、ACHDを専門とする循環器
専門医、小児循環器専門医、心臓血管外科医、麻酔科医、消化器内科医、産婦人科医、精神科医、看
護師、臨床心理士、心エコー技師、ソーシャルワーカーなど多科多職種が連携できる環境が整えられており、
重症患者を含むすべてのACHD 患者に対して、内科的・外科的治療介入や妊娠・出産などを含めた入院
診療および外来診療が提供されている。こうした拠点病院は、国内外の疫学的データに基づき、人口 200 ～
1000 万人あたり1 施設の配置が推奨されており、患者の生命予後の改善にも寄与すると報告されている4,5）。
総合修練施設は、2023 年 4月時点で42 施設が認定されている6）が、その問題点として人口分布に沿って

都市部に偏在していることが挙げられる。これにより、地方在住の患者やその家族にとっては通院に伴う時間
的・経済的負担が大きくなり、また緊急時における搬送や治療対応の遅れも懸念されている。その対応策の1
つとして、成人先天性心疾患専門医が1 名以上常在する「成人先天性心疾患連携修練施設」（以下、連
携修練施設）が整備され、状態の安定したACHD 患者の外来診療を行うことで、患者・家族の負担軽減や
早期治療介入の実現が期待されている。この連携修練施設は、2023 年 4月時点で59 施設が認定されており、
総合修練施設と合わせて全国すべての都道府県に設置されている6）。
このような診療体制の中核を担うのが、成人先天性心疾患専門医である。この制度は2021 年に正式に開

始され、2025 年 4月時点で217 名（専門領域：小児循環器 102 名、循環器内科 71 名、心臓血管外科 44
名）が認定されている7）。しかし、2024 年 4月時点における小児循環器専門医が683 名であることを踏まえると、
現状ではまだ発展途上にあり、今後さらに増加が見込まれるACHD 患者に対して十分な診療体制を確立する
ためには、長期的な専門医の育成が重要と考えられている。
さらに、総合修練施設におけるACHD 患者の非心臓手術や、地方からの緊急搬送に際しては、先天性

心疾患の知識のみならず、成人期特有の合併症や術式ごとのリスクマネージメントに精通した麻酔科医の存在
も重要である。しかし本邦においては、独立型の小児専門施設が中心となって先天性心疾患の診療を担って
きたという歴史的背景もあり、そのようなスキルを有する麻酔科医がどこに、どの程度存在するのか、正確な
実態は明らかになっていない。したがって、今後 ACHD 患者に対応できる診療体制をより一層充実させるた
めには、ACHD 患者の麻酔管理に関する現状調査を進めるとともに、ACHDに精通した麻酔科医の育成や
専門医制度の整備を検討していく必要があると考えられる。
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第 4 章 術中モニタリング
先天性心疾患患者の非心臓手術における術中モニタリングについて概説する。非心臓手術を受ける先天

性心疾患患者の人口に占める割合が増加しており、周術期の死亡率と急性腎不全、肺炎、呼吸不全、深
部静脈血栓 / 肺塞栓、脳卒中、心筋梗塞 / 心停止などの罹患率が増加し、先天性心疾患は非心臓手術に
おける死亡率の独立した予測因子であると報告されている1)。先天性心疾患患者は脆弱であり、周術期合併
症を軽減し予後を改善するためには、厳密な術中モニタリングの必要性が示唆される。
先天性心疾患が後天性心疾患と大きく異なるのは、体血管抵抗と肺血管抵抗のバランスにより循環動態が

大きく左右される心臓内外のシャント血流が存在するバランス循環や、通常の直列循環とは異なる並列循環を
呈する疾患の存在である。過去に行われた手術の内容と現在の状況を十分理解し、各種モニタリングの選択
と得られたデータの解釈を考える必要がある。あるモニタリング法が他の方法より優れているという報告はなく、
患者の病態・術式などを勘案し、また施設状況も踏まえ、それぞれの症例に適したモニタリング法を選択する
ことが重要である。

通常の麻酔管理に必要な標準モニター（心電図、非観血的動脈圧、パルスオキシメーター、カプノメーター、
中枢温、筋弛緩モニター等）に加え観血的動脈圧、中心静脈圧、中心静脈血酸素飽和度モニター、近赤
外線脳酸素モニター、脳波モニター、皮膚温、経食道心エコー、心拍出量モニター、血液凝固モニター等
を必要に応じて用いる。

1. パルスオキシメーター
パルスオキシメーターは右 - 左シャント（シャント）の流量の変化を推測できるが、左 - 右シャント量の変化を

推測することは困難である。

2. カプノメーター
カプノメーターは右 – 左シャントが存在するときは死腔効果のため動脈血二酸化炭素分圧を過小評価するた

め注意を要する2)。

3. 非観血的血圧・観血的動脈圧
Blalock-Taussig シャント術を施行されている患者では、シャント側での動脈圧測定を避ける。パルスオキシ

メーターも脈派が探知し難いおそれがあるため同側での使用は控える。シャント術に人工血管を用いた場合で
も同様である。左・右鎖骨下動脈の起始異常がある場合は測定している血圧がどの血管の動脈圧を反映し
ているのかを考慮して動脈圧の測定に用いるべきである。

4. 中心静脈圧、中心静脈血酸素飽和度モニター
両方向性 Glenn 手術術後の症例では、上大静脈圧は肺動脈圧を示し、体心室の拡張終期圧を近似する

のは下大静脈圧である。Fontan 手術術後の症例では上・下大静脈圧ともに肺動脈圧を示し、経皮的に体
心室の拡張終期圧を測定することは困難である。
またFontan 循環においては、陽圧換気、腹腔鏡手術時の気腹などは、中心静脈圧の上昇、静脈還流の

阻害につながり、さらなる心拍出量低下を惹起する可能性がある。症例・術式等考慮し、中心静脈圧・中心
静脈血酸素飽和度モニタリングも検討し、適切な心拍出量と前負荷を得られるよう輸液管理を行う必要がある。
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5. 近赤外線脳酸素モニター
近赤外線分光法を用いた脳酸素モニター（以下、近赤外線脳酸素モニター）は連続的かつ非侵襲的に

脳内の酸素需給バランスが予測可能なため、心臓血管手術において頻用されている。脳低灌流を早期に発
見し対応することで、予防可能な脳障害を軽減することが可能と考えられる。
小児心臓手術においても術後の局所脳酸素飽和度と脳障害や合併症との関連が示されている。Norwood 

手術後、遷延する局所脳酸素飽和度の低下は、術後の頭部 MRI 異常に関連しているとの報告 3) や、小児
開心術において経頭蓋ドップラーと近赤外線脳酸素モニターを用い右中大脳動脈の血流速度が基準値の50％
以下あるいは局所脳酸素飽和度が基準値の80％以下で治療介入を行うと神経学的予後の改善が観られたと
の報告 4) や二心室修復術において、人工心肺肺離脱後の局所脳酸素飽和度は術後の認知機能低下、
MRI 異常と関連性があったとする報告 5) がある。一方、小児心臓手術術後の神経発達障害には、手術患
者関連因子の影響が大きいとする報告もある6)。

6. 術中経食道心エコー
経食道心エコーは心機能、循環血液量の評価などに有用であるが、非侵襲的なものではないことに注意し、

非心臓手術においては適応を十分理解することが重要である。
小児開心術に経食道心エコーを用いた場合、3～ 15％に外科的介入に影響を与え、3～ 7％が人工心肺

の再導入がなされている7,8)。しかしながら経食道心エコーは，低侵襲ではあるが決して非侵襲性のものではな
い。重篤な合併症はまれであるが、1～ 3％に合併症が起こるとされる9, 10)。合併症としては上部消化管損傷・
穿孔、咽頭痛・嚥下困難、反回神経麻痺、気道閉塞・換気困難、低血圧、事故抜管等がある。 

7. 心拍出量モニター
侵襲的心拍出量測定（肺動脈カテーテル）の非心臓手術におけるルーティン使用は推奨されていない。先

天性心疾患患者の非心臓手術においても適応を十分吟味し、低侵襲的心拍出量測定や非侵襲的心拍出量
測定もそれぞれの症例・術式を考慮し、必要に応じて使用を検討する。

8. 血液凝固モニター
ワルファリン、アスピリンなどの抗凝固薬、抗血小板薬を投与されている患者では、血栓形成と出血のリ

スクを鑑みた周術期管理が必要になる。術式によらずFontan 循環であれば中心静脈圧が高く、経年的に
肝うっ血、肝硬変をきたし、肝癌、凝固異常の併発が高頻度に認められることから11)、非心臓手術におい
ても周術期の評価が重要である。心臓外科手術における輸血治療アルゴリズムにpoint-of care 血液凝固能
測定検査を組み込むと、周術期輸血量や術後出血量を減少できる可能性がある12)。血液凝固モニタリング
可能な施設であれば、先天性心疾患患者の非心臓手術においても使用を検討してもよいかもしれない。
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1. 麻酔法の選択
先天性心疾患患者の非心臓手術の麻酔管理は多様性に富んでおり、様々な麻酔法が用いられている。特

定の手術や処置に対するエビデンスに基づいた特定の麻酔法の推奨は存在しない。患者の心機能、肺機能、
体循環と肺循環のシャントの有無・方向性、心臓手術後の遺残病変などの病態や年齢、活動性などを慎重
に評価した上で、全身管理を必要とする手術や処置の侵襲度を考慮して、最適と考えられる麻酔法を選択す
る。

1. 麻酔前投薬
円滑な手術室入室、麻酔導入、緊張に伴う交感神経系亢進と酸素消費量の減少を目的として、患者の精

神発達状態や自らの疾病に対する理解度、術前の不安などにより、必要に応じて麻酔前投薬による鎮静を考
慮しても良い。先天性心疾患を有する患者では気道の軟弱性や狭窄などの形態異常を併存していることがあ
る1)。術前評価により鎮静に伴う気道開通性低下を確実に除外すると共に、鎮静下にある患者の呼吸、循環
を密にモニタリングする。

2. 全身麻酔導入
小児では吸入麻酔薬による緩徐導入が一般的であり、心機能が保たれている場合は先天性心疾患小児で

もよく耐えるが2)、用量依存性に心機能抑制作用および体血管拡張作用を有する点に注意する。右 - 左シャン
ト疾患では肺血流が減少しているため、吸入麻酔薬の吸入開始から効果発現までの時間が延長する。プロポ
フォールやチアミラールなどの静脈麻酔薬は用量依存性の心収縮力抑制および体血管・肺血管拡張作用を有
しており、右 - 左シャント疾患ではシャント増加により動脈血酸素飽和度低下をもたらす3)。右 - 左シャント疾患
を含む複雑心奇形疾患患者や心機能予備力に乏しい患者にプロポフォールを投与する際は、綿密なモニタリ
ング下に少量を分割投与するなど、投与量と投与速度に留意するほか、オピオイド併用により減量をはかる（あ
るいは投与を避ける）など、体肺血流バランスの変化や心機能抑制を最小限に留めるように配慮する4)。ケタ
ミンは投与後も交感神経緊張が維持され体血管抵抗変化が小さく、プロポフォールと比較して低血圧をきたしに
くく安定した血行動態が得られる5)。先天性心疾患小児や重度肺高血圧症小児に対するケタミン投与は肺血
管抵抗を上昇させることなく体血管抵抗と心機能を維持する6)ことから、右 - 左シャントを有する患者や心機能
予備力に乏しい心疾患患者の全身麻酔導入では、ケタミン単独あるいはミダゾラムやオピオイドとの併用投与
が有用である。気管挿管にあたっては筋弛緩モニタリング下で循環への影響が少ないロクロニウムなどの筋弛
緩薬を投与して十分な筋弛緩を得ることが望ましい。気道の形態異常を有する患者では換気・気管挿管困難
に備えておく。単心室循環患者の全身麻酔導入にあたっては、酸素が強力な肺血管拡張作用を有している
点に留意し、麻酔薬の調整のみならず体肺血流バランスに影響する吸気酸素濃度や換気量にも気を配る。
気管挿管時に一時的に吸気酸素濃度を上げた場合は挿管完了後に適切な酸素濃度に下げる。

3. 麻酔維持
全身麻酔維持にあたっては、導入と同様に麻酔薬の選択よりも麻酔中の呼吸・循環管理がより重要といえる。

吸入麻酔薬、静脈麻酔薬、それぞれの麻酔薬が体血管抵抗、肺血管抵抗、心機能に及ぼす作用を十分に
理解し、患者の病態に応じて酸素化および前負荷、後負荷を適切に維持すると共に高度の頻脈・徐脈を含
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む不整脈の防止をはかる。単心室循環では体血管抵抗と肺血管抵抗のバランスに応じてシャント方向・体肺
血流比が変化して全身への灌流量と血液酸素化に大きく影響を及ぼす。過剰な吸入酸素濃度や過換気によ
る肺血流増多を避けつつ、低酸素血症による心機能低下をきたさぬよう呼吸条件を調節する。輸液負荷に加
えて、ドパミンやフェニレフリン、バソプレシンなどの血管収縮薬投与により大量輸液を回避すること（特に
Fontan 循環患者）や、陽性変力薬投与による心機能改善を考慮する。

4. 区域麻酔
術後鎮痛効果も期待できるなど区域麻酔には多くの利点があり、全身麻酔あるいは鎮静との併用で成功裏

に管理された報告も散見される7-11)。脊髄幹麻酔は交感神経遮断作用に伴う静脈系拡張や体血管抵抗低下
が前負荷と後負荷を減少させる点に注意が必要で、右 - 左シャントや肺高血圧を有する心疾患患者ではシャン
ト量増加や心拍出量低下をもたらすリスクを含めて慎重に判断する。循環系への影響が少ない末梢神経ブロッ
クは、効果領域が術野を十分にカバーすれば抗凝固療法や脊柱側湾症をはじめとする解剖学的異常などによ
り脊髄幹麻酔が適応とならない症例でも選択肢として挙げられる。局所浸潤麻酔の併用も考慮して良い。局
所麻酔薬の総投与量に注意して局所麻酔薬中毒の発生を避ける。

5. 麻酔覚醒
覚醒時の疼痛や興奮による交感神経緊張亢進は体血管抵抗、肺血管抵抗の増大と心筋負荷の増加をもた

らすため、心機能低下が著しい患者や右 - 左シャントあるいは肺高血圧を有する患者では十分な疼痛緩和と
適度な鎮静が大変重要となる。デクスメデトメジンは鎮静作用に加えて弱い鎮痛作用を有しており、体血管・
肺血管抵抗に大きな影響を与えることなく交感神経緊張を緩和する点で、全身麻酔の補助薬あるいは全身麻
酔からの覚醒時の鎮静に有用である12)。過度の鎮静や鎮痛により肺胞低換気に陥ると低酸素血症や高二酸
化炭素血症を招いて肺血管抵抗増大や心機能低下をもたらすため、十分なモニタリングと対応体制の確保が
必須であり、侵襲が大きな手術・処置では術翌日ないしは一定期間の集中治療病棟での人工呼吸管理も考
慮する。一般にFontan 循環患者は早期の自発呼吸回復が望ましいが、過度の鎮静・鎮痛による呼吸抑制
は肺循環に悪影響を及ぼすため、早期抜管に拘ることなく患者毎に最善の鎮痛、鎮静、呼吸管理、循環管
理を検討することが大切である。
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2. 呼吸管理

1. 気道の合併症
先天性心疾患（congenital heart disease ;CHD）を有する児は、染色体異常や症候群を伴うことも多い。

これら染色体異常や症候群を伴う児は気道の問題を併せ持っていることが多い1)。CHDを伴う児で最も多い
気道問題は、喉頭軟化症や気管軟化症である。また、複数回の心臓手術既往のある児では、頻回の大動
脈周囲の剥離から反回神経を損傷し、声帯麻痺を伴うことも多い2)。異常血管や肺動脈によって直接気管、
気管支が圧排され気道狭窄を伴う症例もある3)。CHDでは挿管困難を伴うことが多いと報告されており4)、直
接喉頭鏡と比較して、ビデオ喉頭鏡を用いた気管挿管はCormack-Lehaneグレードが低くなり、気管挿管手
技回数が少なくなることが示されている5)。

2. カフなし気管チューブか、カフ付き気管チューブか（表１）

8 歳以下の小児におけるカフ付き気管チューブの使用は、カフなし気管チューブと比較して抜管後の喘鳴の
発生に有意差はなく、チューブ入替え率は有意に低かった6)。また新生児に対してカフ付き気管チューブを使
用した場合も、喘鳴発生の増加や、声門下狭窄と診断されることはなかったと報告されている7)。ただし、報
告された研究のエビデンスの質は低く、新生児でのカフ付き気管チューブの使用は現時点では慎重である必
要があり、さらなる研究を要する。また、近年では経食道心エコーが術中モニターとして多く用いられるが、経
食道心エコーのプローブ挿入によりカフ圧が上昇することが示されている8) ため、カフ圧モニタリングを行う必要
がある。カフ付き気管チューブを用いて、人工呼吸中の気管チューブ周囲からのリークを最小限にすることによっ
て、より正確なカプノグラフィーや一回換気量のモニタリングが可能となる。肺高血圧時には気道抵抗が上昇し、
肺コンプライアンスが低下することも示されている9,10)。より正確な呼吸メカニクスのモニタリングは、術中の肺血
管抵抗の変化に早期に気づくきっかけとなる。

表１．カフなし・カフ付き気管チューブの利点と欠点

CHD 症例の肺
左右シャントにより肺血流が増加している症例では、正常児と比較して肺コンプライアンスが低く、気道抵抗

が高い9)。麻酔導入時、特に吸入麻酔薬による緩徐導入を行う場合、肺血流増加を回避しようと低換気（低
酸素濃度、低換気圧、低換気回数）で麻酔導入すると、逆に換気不全から急速な低酸素血症、肺血管攣
縮を来たす場合があり注意が必要である。肺血管攣縮時の肺動脈圧の急激な上昇は呼吸メカニクスにも大き
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な影響を及ぼすため、肺高血圧発作時には呼吸器設定を適切な設定に変更するか、吸入酸素濃度 100%
で血圧の変動に注意しながら用手的に過換気とする必要がある。

3. 呼吸管理の実際
（1）陽圧換気の開始

陽圧換気の開始に伴い胸腔内が陽圧となり、静脈還流が減少し心臓への血液流入が減少する。肺血流
が心室を介さず非拍動性の循環（Fontan 循環やGlenn 循環など）の症例では、陽圧換気によって肺血流（体
心室前負荷）減少の影響が大きくなる。循環血液量が減少している症例ではこの影響がさらに大きくなる。ま
た換気圧が高いほど、高いpositive end expiratory pressure（PEEP）設定であるほど、異常に長い吸
気時間設定の換気であるほど陽圧換気による循環への影響は大きくなる。一方で、体心室機能が低下した症
例においては、陽圧換気により体心室の後負荷が軽減される。

（2）肺血管抵抗への影響
人工呼吸は常に肺血流と体血流のバランスを考えた設定が必要となる。
肺血管抵抗は換気の影響を受ける（表２）。症例ごとに肺血管抵抗を下げるよう管理すべきか、それとも上

げるよう管理すべきかを考え、状況の変化に合わせて適切な呼吸器設定を行う。二心室循環の症例では、肺
血管抵抗が上昇すれば右室後負荷の上昇により、右室の心拍出は減少、右室が拡張し心室中隔を左方に圧
排することで左室拡張障害を引き起こす。

表２.　換気と肺血管抵抗
 

# 肺血管抵抗が最小となる肺容量は機能的残気量である。

左 - 右シャントを有する症例において、動脈血酸素飽和度や呼気終末二酸化炭素分圧が適切であるなら
ば、高濃度の酸素吸入や過換気は肺血管抵抗を下げ、その結果肺血流が増加し肺うっ血を増悪させるので
避けるべきである。

（3）呼吸器設定
推奨される呼吸器モードはないが、従量式換気では気管チューブ周囲からのリークを認める場合や、術中

の気腹や胸腹部の圧迫、体位変換などにより目標とする一回換気量が得られない場合や、気道内圧が上昇
する可能性がある。そのため、小児では従圧式換気を用いられることが多い。一方、近年では小児でのカフ
付き気管チューブの使用により、従量式換気モードの使用も可能となってきた。
CHD 症例の術中肺保護換気に関して、推奨される呼吸器設定条件などは現時点で明確ではない。上述

のようにCHD、特に高肺血流症例の肺は、肺胞虚脱や肺うっ血、気管支狭窄を認めるなど肺全体が不均一

肺血管抵抗上昇因子 肺血管抵抗低下因子
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な可能性があり、人工呼吸器関連肺傷害が起こる可能性が高い。大きな一回換気量や高い気道内圧は避け
（一回換気量： 7～ 10 mL/kg 以下、プラトー圧： 30cmH2O 以下）、駆動圧 (プラトー圧とPEEPの差 )を
15cmH2O 以下に設定することが推奨されている11)。また、麻酔器で表示される一回換気量と実際の一回換
気量とには差があることが多く12)、使用する麻酔器のモニタリングの精度にも注意を要する。呼吸数は目標とす
るPaCO2(または呼気終末二酸化炭素分圧 )を参考に設定するが、呼吸器流量波形を確認し呼気流量がゼ
ロに戻るよう呼気時間を確保する。

術中の適切なレベルのPEEPは明らかでない。小児では機能的残気量 (functional residual capacity; 
FRC) が小さく、全身麻酔時にはFRCはさらに減少するため容易に肺胞が虚脱する13) ので、4～ 5cmH2O
程度のPEEPは肺胞虚脱を防ぐために必要である。recruitability が乏しい肺において、高いPEEPを用い
ることは呼吸管理上メリットがないだけでなく、静脈還流量を減少させ、右室後負荷を増大させるため、循環
管理上は大きなデメリットとなる。常に循環への影響を考慮しながら、個々の症例ごとに適切な呼吸器設定を行
うことが重要である。

（4）麻酔回路と死腔
新生児や乳児早期の症例において、カフ付き気管チューブを使用しチューブ周囲からのリークが無い場合

は、麻酔回路の死腔を考慮する必要がある。PaCO2 は分時肺胞換気量に反比例するが、分時肺胞換気量
は一回換気量から死腔換気量を引いたものであり、一回換気量が小さい症例ほど死腔の影響が大きくなる14)。
新生児や乳児早期の症例では、できる限り麻酔回路の死腔を減らすことが望ましい。

参考文献
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3. 循環管理
手術中の循環管理の要諦は、酸素化された血液を臓器に灌流させることにある。
組織への酸素供給 Do2 は、
 組織 Do2＝(1.34×Hb×SaO2+0.003×PaO2)×Qt
 （Hb：ヘモグロビン値、SaO2：動脈血酸素飽和度、PaO2：動脈血酸素分圧、Qt：組織潅流量）
で規定される。ここで、通常の成人においては、

1) ヘモグロビン酸素解離曲線は、S 字状曲線（PaO2 が60mmHgを下回るとSaO2 が90% 以下に急峻に
低下する）特性を持つ

2) 一時的にでも収縮期血圧が90 mmHg 未満（平均血圧 65mmHg 未満もしくは日常平均血圧の80% 未
満）に低下すると、周術期心筋障害 1-3）・脳血管障害 3）・腎障害 1-2）・死亡率上昇をもたらす

ことが知られているため、術中は、
1) PaO2＞ 60mmHg（SaO2＞ 90%）を維持する。
2) 収縮期血圧≧100mmHg（平均血圧≧60-70 mmHg）に維持する4)

ことが推奨されている。
ところが、先天性心疾患患者の場合、多くの場合、体循環と肺循環の間にシャントがある。シャント量は、シャ

ントをはさんだ左右の血管内圧の差に比例する。したがって体血管抵抗・肺血管抵抗が変化するとシャント量
が変わる。体血管抵抗・肺血管抵抗を変化させる要因は、表 1に示す通りである。すると、SaO2 が高く体
血圧が高いことは、左 - 右シャントを増やして体循環血流量（Qs）を下げることになる。組織 Do2を規定する
式のうち組織潅流量QtはQsの分配によって供給されるので、Qsの低下は組織潅流量Qtの低下に直結する。
そのため、先天性心疾患患者においては体循環全体としての酸素供給
体循環 Do2＝(1.34×Hb×SaO2+0.003×PaO2)×Qs

を高くすることの方が、 1） 2）のクライテリアよりも優先されることが多い。さらに、小児は、加齢による動脈硬化（組
織供給血管の狭窄）がないため、体循環 Do2 が十分高ければ、体血圧が低めであっても組織 Do2 が保たれ
る傾向にある。心筋の仕事量（酸素消費量）と体循環の酸素供給 Do2 のバランスを考えると、多くの場合

3）Qp/Qs≒1を維持する
管理が推奨される。
表 1　体血管抵抗と肺血管抵抗を調節する因子

体血管抵抗 肺血管抵抗

上
昇

α刺激薬 低酸素血症
β遮断薬 高二酸化炭素血症
バソプレシン アシドーシス
ショック・低体温 高い気道内圧・胸腔内圧
高い血液粘稠度（多血症） 高い血液粘稠度（多血症）

低
下

α遮断薬 酸素吸入
β刺激薬 一酸化窒素吸入
PDE Ⅲ阻害薬 低二酸化炭素血症
hANP アルカローシス
NO ドナー（ニトロプルシドなど） NO ドナー（ニトログリセリンなど）
プロスタグランディン E1 プロスタグランディン I2

多くの麻酔薬 全身麻酔薬（吸入麻酔薬等）
PDE；phosphodiesteraseⅢ , NO：nitric oxide
こうした体肺血流管理に加えて、

多くの血管拡張薬・麻酔薬は、体血
管抵抗・肺血管抵抗ともに低下させる。
これらは、体血管抵抗を下げる効果
の方が高いか肺血管抵抗を下げる効
果の方が高いかは、薬物の特性のみ
ならず、そのときの患者の体血管抵抗・
肺血管抵抗が高いか低いか、それぞ
れの血管抵抗変化の反応性が高いか
低いかなどによって異なるので、注意
が必要である。また、小児心臓はカ
ルシウム依存性が高いので、通常カ
ルシウム拮抗薬は使用しない。
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4) 不整脈への対応
5) 拡張能・収縮能が低下している心臓では、輸液・輸血により適正な循環血液量を維持する一方、後負

荷を軽減（高血圧を回避）し、適度な強心薬（カテコラミン、PDEⅢ阻害薬、カルシウム製剤など）を
使用する

6) 狭窄病変を有する心臓では、狭窄が悪化しないように、前負荷・後負荷を調節する（たとえば、大動脈
弁狭窄や大動脈弁下狭窄では、体血圧を保つとともに適切な循環血液量を維持する。Fallot 四徴症
（tetralogy of Fallot：TOF）の無酸素発作（anoxic spell）においては、輸液負荷のもとに右室流出
路の心筋攣縮を抑える）

7) 奇異性脳塞栓を防ぐために、静脈ラインに空気が混入しないようにすることが必要とされる。症例によって
は、観血的動脈圧ラインを含む術中標準モニタリングに加えて、経食道心エコーや中心静脈圧（central 
venous pressure：CVP）のモニタリングが必要となる。

 先天性心疾患のうち、注意すべき主な疾患群ごとの循環管理は以下の通りである。

1. 欠損孔の大きい左 - 右シャント単独病変（心房中隔欠損、心室中隔欠損、
 動脈管開存症など）
肺血管抵抗が低い小児期にあっては、高い状態にあるQp/Qsを下げる（1に近づける）ために肺血管抵

抗を上げる（吸入酸素濃度を下げる、低換気として動脈血二酸化炭素分圧を上げる、positive end 
expiratory pressure（PEEP）をかける）管理をする。体血圧は上がりすぎないようにする（麻酔深度を保つ）。
適切な時期に心内修復術が行われないと、成長とともに肺血管が硬化変性し、肺血管抵抗が上昇する。

肺血管抵抗上昇とともに、新生児期に高かったQp/Qs が低下してくるが、肺高血圧は進行し、危険な状態と
なる。この状態での気道刺激・低酸素血症は肺血管攣縮を来しうる。

Eisenmenger（Qp/Qs≒1）化した患者においては、肺血管抵抗が不可逆的に高いので、酸素投与・
過換気を行っても体血圧が上がってもQp/Qs≫ 1とならない。むしろ、肺血管抵抗が上昇して右 - 左シャント
が起きるのを防ぐために、積極的に肺血管抵抗を下げる管理（酸素投与・過換気・適切な肺容量の維持・ア
シドーシスの補正など）と体血圧を高めに保つ管理が必要となる。

2. チアノーゼ性心疾患
    （修復術前または姑息術後。右心バイパス手術後のものを除く）
TOF（修復術前または姑息術後）
根治術前のTOFの多く（特に成人例）はQp/Qs ＜１であるが、小児期では動脈管やBlalock-Taussigシャ

ントが太い症例ではQp/Qs＞１の場合もある。Qp/Qs≒1となるように肺血管抵抗・体血圧を調節する基本
に変わりはない。

単心室（修復術前または右心バイパス手術前）
一連の単心室疾患群（三尖弁閉鎖、肺動脈弁閉鎖など）では、Qp/Qs ＜１のこともQp/Qs＞１のことも

あるが、Qp/Qs≒1となるように肺血管抵抗・体血圧を調節する基本に変わりはない。注意すべきは、単心
室においては、心室において動脈血と静脈血のミキシングが起きるために、肺動脈に送られる血液と大動脈に
送られる血液の酸素飽和度がほぼ等しく（SaO2=70 ～ 80% 程度）なることである。この場合は、非先天性
心疾患成人において推奨される基準（術中は、最低でもPaO2＞ 60mmHg（SaO2＞ 90%）、収縮期血圧
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≧ 100mmHg（平均血圧≧60-70mmHg）に維持する）は全く当てはまらない。チアノーゼがあるため、動
脈血 O2 含量を維持しようとすると、高いヘマトクリット（30-45%）が必要になる。貧血を伴う循環不全（代償
性ショックを含む）の場合は、輸血が必要である。

3. 右心バイパス術後（Glenn 術後・Fontan 術後など）
肺循環は低圧系（上大静脈・下大静脈）によってのみ供給されるので、Qp/Qs＞１となることはない。肺

動脈に血液を駆出する心室が存在しないため肺循環を成立させるためにさまざまな工夫が必要となる。静脈
潅流を増やすために循環血液量・CVPを適正に維持する。積極的に肺血管抵抗を下げる管理（酸素投与・
過換気・低胸腔内圧の維持・アシドーシスの補正など）を行う。右心房を肺動脈につなぐFontan 手術が行
われている症例では高い右心房圧のために右心房起源の心房リエントリー性頻脈性不整脈・心房粗細動を起
こしやすいのでリズムコントロール（同期電気ショックなど）・レートコントロールの準備が必要である。詳細は、
第 6 章のFontan 循環・Glenn 循環の項を参照されたい。

その他の注意すべき疾患群については、第 6 章の各論を参照されたい。
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4. その他（輸液、体温など）

1. 体温
体温は循環動態に影響を及ぼすため、周術期に体温を正常範囲内に保つことは重要である。体温の変動

は、成人において手術の侵襲や出血と同様に心臓へ負荷をかけ、凝固および線溶のバランスを悪化させる1）。
低体温は心筋虚血 2）、および心血管イベントのリスクである3）。動物実験では低体温が肺血管抵抗を上昇させ
ることが示されているが4）、人間ではその影響は明らかではない5）。中枢温が34℃以下となる場合、心室細動
が発生しやすくなる6）。チアノーゼを呈する患者においては、組織への酸素供給不足がある状態で低体温となっ
た場合、酸素解離曲線の左方移動によって組織への酸素供給がさらに悪化する。高体温は酸素消費量の増
大および必要心拍出量の増加を招くため、避けるべきである。
中枢温と末梢温の差が大きい場合、末梢血管の収縮とそれに伴う体循環後負荷の増大が示唆される。そ

のため、小児の先天性心疾患 (congenital heart disease：CHD) 術後管理では中枢温と末梢温の両者を
測定することが多い。しかし、両者の差は心拍出量の代替指標である酸素抽出率 (SaO2( 動脈血酸素飽和
度 )-SvO2( 混合静脈血酸素飽和度 )/SaO2×100) および術後の主要な有害事象 ( 術後 7日以内に発生し
た死亡、心停止、緊急再開胸、及び体外式膜型人工肺の使用 )と十分に相関しない7,8）。したがって、成
人先天性心疾患 (adult congenital heart disease：ACHD)の非心臓手術の管理において中枢温の測定
は推奨されるが、末梢温の測定が特に推奨されることはない。

2. 輸液
ACHDは患者ごとに病態が大きく異なる。手術に伴う出血、胸腹水の喪失、不感蒸散に加え、各患者の

病態に応じて輸液を調整する必要がある。循環を維持するための適切な輸液量を決定するには、前提として
適切な呼吸管理が行われている必要がある。ACHDでは、長い経過の中で側副血行路が発達している場合
がある。側副血行路は、主要動脈 - 肺動脈、静脈 - 静脈、肺動脈 - 肺静脈を結ぶものなど多岐にわたる。
側副血行路が（未治療または遺残した）心内シャントと併存し、左右シャントを形成している場合、過剰な換
気は肺血流の増加をきたす。増加した肺血流は、心内容量の増加および体血圧の低下を招く。心不全を呈
するACHD 患者では、麻酔に伴う低血圧が発生した際、輸液のみでは対応できない場合がある。麻酔による
血管拡張に対しては、適宜血管収縮薬を使用し、過剰輸液による術後心不全を予防する必要がある。その
ためには、患者ごとに適したモニタリングを選択することが重要である。観血的動脈圧測定、中心静脈圧測定、
経食道心エコーを用いて、心室充満圧や心拍出量をリアルタイムに評価しながら適切な輸液量を判断する。

3. 輸血
日本は人口減少社会であり、血液製剤の作成に必要な献血者は減少している。また、医療コスト削減の観

点からも輸血使用量の削減が求められている。輸血には、頻度は低いものの種々の合併症が存在し、輸血
使用の適正化が求められる。ACHDの心臓手術においては、輸血が術後の心停止や血栓性合併症と相関
することが示されている9）。また、輸血は輸液と同様に容量負荷となり、術後心不全の原因となりうる。このため、
輸血量を制限するための輸血基準を設けることが必要である。しかし、ACHDの非心臓手術においては、
輸血基準を提示するための十分なエビデンスが存在しない。以下では、既存のエビデンスを基に輸血基準の
一案を示す。
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（1）赤血球

ACHD 患者でチアノーゼを呈する場合、低酸素を代償するために二次性多血症となっている場合と鉄欠乏
性貧血になっている場合がある。高度な二次性多血症では血液粘稠度が高まり、脳梗塞などの塞栓症のリス
クが高まるため、血液を希釈することが必要である。二次性多血症に対しては、まず経口または経静脈的に
水分補給を行うことが推奨され、瀉血は推奨されない10）。瀉血の適応となるのは、1) 二次性赤血球増加症に
よる塞栓症状がある場合、2) ヘマトクリット値が65% 以上で希釈式自己血輸血を行う場合である11）。チアノー
ゼを呈する場合でも、鉄欠乏性貧血を生じる場合がある。成人の非心臓手術において、術前に中等度以上
の貧血（Hb<11.0g/dl）がある場合、院内死亡率が高くなることが示されている12）。したがって、予定手術
であれば鉄欠乏性貧血を術前に治療することが望ましい。
ACHDの非心臓手術において維持すべき血中ヘモグロビン濃度（Hb）と赤血球輸血の閾値については、

明確な基準が示されていない。しかし、小児の心臓術後管理で利用される基準が参考となる。小児の心臓
術後に推奨される赤血球輸血の閾値は、非チアノーゼ心疾患でHb7g/dl（貧血に由来する症状がある場合
は8g/dl）、チアノーゼ心疾患ではHb9g/dl である13）。これらの推奨は輸血制限群と非制限群を比較した
RCTを根拠に設定されており、輸血閾値だけでなく実際のHbの推移にも注目する必要がある。
非チアノーゼ心疾患の輸血閾値を支持する文献では、輸血制限群の初回輸血後のHb が9.9g/dl であり、

輸血制限群における小児集中治療室（pediatric intensive care unit：PICU）入室中の平均 Hbは概ね9 
g/dlを超えている14）。チアノーゼ心疾患の輸血閾値を支持する文献では、輸血制限群と非制限群ともに集中
治療室入室時のHb が11.9g/dl であり、輸血制限群におけるPICU 入室中の平均 Hbは概ね10 g/dlを超え
ている15）。一方で、高すぎるHbは有害であり、非チアノーゼ心疾患でヘマトクリット(Ht)38% 以上、チアノー
ゼ心疾患でHt42% 以上である場合には、小児心臓手術の周術期死亡率および他の重大合併症のオッズと相
関する16）。成人心臓術後において推奨される赤血球輸血の閾値は、大規模ランダム化比較試験の結果を基
にHb7.5g/dlとされている17,18）。以上を参考にすると、次のような考え方が臨床における選択肢の一つとなり得
る。

1)チアノーゼのないACHD 患者では赤血球輸血閾値をHb7.5g/dlとし、Hb12g/dl 未満で管理する。
2)チアノーゼのあるACHD 患者では赤血球輸血閾値をHb9g/dlとし、Hb14g/dl 未満で管理する。

（2）フィブリノゲン
ACHDの非心臓手術において維持すべき血清フィブリノゲン値およびフィブリノゲン補充の閾値は明確に示

されていない。しかし、小児および成人の心臓手術に関するガイドラインに示された基準値が参考となる。小児、
成人ともにガイドラインでは、フィブリノゲン補充の閾値として血清フィブリノゲン値 150mg/dlまたはフィブリノゲ
ン不足を示唆する血液粘弾性検査の値が推奨されている13,19）。

血液粘弾性検査には、各機種に血清フィブリノゲン値を反映する項目が存在する。ただし、使用される試薬
は機種ごとに異なる。トロンビン作用を有する試薬を用いる場合、血清フィブリノゲン値とフィブリノゲンを反映す
る血液粘弾性検査の値は比較的強い相関を示す20）。一方で、glycoprotein IIb/IIIa 阻害薬などの血小板
凝集阻害薬を使用している場合、血液粘弾性検査の値は血小板凝集能以外の凝固因子全体の血餅形成力
を反映しているため、フィブリノゲン値と必ずしも強い相関を示さない21）。したがって、血液粘弾性検査からフィ
ブリノゲン補充量を算出することが困難な場合があることに注意が必要である。
フィブリノゲンを補充する場合には、使用する製剤の選択が課題となる。新鮮凍結血漿（Fresh Frozen 
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Plasma：FFP）のフィブリノゲン濃度は比較的低い。したがって、フィブリノゲン補充目的でFFPを投与しても、
血清フィブリノゲン値は期待したようには上昇せず、無用な容量負荷が生じる可能性がある。そのため、フィブ
リノゲンの補充にはクリオプレシピテートおよび濃縮フィブリノゲン製剤の使用が推奨される22）。小児 CHDでは
成人に比して許容される容量負荷の範囲が狭い。そのため、クリオプレシピテートおよび濃縮フィブリノゲン製
剤が使用できない場合に限ってFFPを用いることが推奨されている13）。しかしながら、本邦においては非心臓
手術における濃縮フィブリノゲン製剤の使用には保険適用がなく、クリオプレシピテートを院内で作成できる施設
も限られている。結局のところ、本邦におけるACHDの非心臓手術では、フィブリノゲンの補充はFFPに頼ら
ざるを得ないのが現状である。

（3）血小板
ACHDの非心臓手術において維持すべき血小板数および血小板補充の閾値は明確に示されていない。し

かし、成人心臓術後の基準が参考となる。成人心臓手術に関するガイドラインでは、血小板の輸血閾値は5 万
/μLとされている19）。維持すべき血小板数に関するエビデンスは限られているが、活性化血小板は強い凝集
力を有しており、血小板数を正常値に戻す必要はないと考えられる。小児 CHDの心臓術後においては、術前
から血小板数が半減した場合でも、PICU 到着時（平均血小板数 16.2 万 /μL）および術後 1日目（平均
18.5 万 /μL）に血小板機能が回復することが示されている23）。したがって、出血が持続する場合には、血小
板数の目標値を10 万 /μL 以上に設定することが考慮される。また、緊急手術などで抗血小板薬の中止期間
が不十分な場合には、血小板機能検査（一部の血液粘弾性検査を含む）による血小板機能の評価が出血リ
スクの評価に有用である22）。
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5. 術後鎮痛
急性術後疼痛に対応するためには術前に患者リスクを評価し、個別化されたマルチモーダル鎮痛を行う必

要がある。そのために区域麻酔、非ステロイド性抗炎症薬とアセトアミノフェンの利用、非薬物的手法の利用
などが推奨されている1)。一方、成人先天性心疾患（adult congenital heart disease：ACHD）患者では、
長い治療経過の中で肝障害 2)、腎障害 3)を発症している場合があり、アセトアミノフェンおよび非ステロイド性
抗炎症薬（non-steroidal anti-inflammatory drug：NSAIDs）の使用の可否について投与前に十分に評
価する必要がある。先天性心疾患の患者が小児期から思春期以降にかけて受ける非心臓手術は、耳鼻科
の手術が最多であり、次いで一般外科の手術が多いとされている4)。一般外科手術では区域麻酔が適応とな
る場合がある。

ACHD 患者に区域麻酔を選択する利点は、1) 左 - 右シャントが遺残している場合に疼痛を緩和することで
体循環の後負荷が減少し、遺残シャント量が減少する可能性があること、2)Fontan 循環を有する患者に対し
ては麻薬など全身投薬を減らすことで自発呼吸を温存し、体血圧の維持が有利となる可能性があることなどで
ある。しかし、ACHD 患者に区域麻酔を適応する場合、特別な配慮が必要である。まず、ACHD 患者は
抗凝固薬および抗血小板薬を内服している可能性がある。したがって、その休薬の可否と期間および再開時
期を執刀医、循環器医、麻酔科医の間で共有し、鎮痛方法を決める必要がある。また、右心不全に伴う肝
障害によって凝固障害が発生している場合は、さらに慎重な対応が求められる。
脊髄くも膜下麻酔や硬膜外麻酔を行う場合、交感神経遮断に伴う体血管抵抗低下とそれによる体血圧の低

下が生じる可能性がある。したがって、重度の大動脈弁狭窄、左室流出路狭窄がある症例やfalied Fontan
患者においては慎重に適応を判断する必要がある。脊髄くも膜下麻酔や硬膜外麻酔が適応される場合、症
例に応じて血行動態の破綻を避けるための予防措置を検討する必要がある。具体的には、観血的動脈圧測
定による持続的な体血圧モニタリング、血管内容量を最適化するための輸液療法、局所麻酔薬の低用量で
の投与、昇圧薬の準備などである。低血圧に対しては、輸液およびフェニレフリンのボーラス投与で迅速に対
応する。必要に応じてフェニレフリンの持続投与も考慮される。フェニレフリンが効果的でない場合にはノルアド
レナリンも選択肢のひとつであり、心機能が低下している患者にはアドレナリンも妥当な選択肢である。

末梢神経ブロック、脊髄くも膜下麻酔、硬膜外麻酔ともに成人先天性心疾患で血腫などの穿刺に伴う合併
症が増える証拠は現在のところ示されてない。しかし、右心不全によって静脈のうっ滞および拡張を来している
可能性がある。したがって、末梢神経ブロックでは超音波装置を用いて拡張した静脈のない穿刺経路を選択
する必要がある。未治療の先天性心疾患を有する、もしくはFontan 術後の妊婦において、経膣分娩、帝王
切開ともに腰部硬膜外麻酔は大きな合併症なく施行されている5,6)。適切な輸液負荷を行いながら硬膜外腔か
ら緩徐に薬剤を投与することで低血圧を防ぎ、交感神経刺激とそれに伴う心負荷を軽減できる。そのため、
ACHD 妊婦における経膣分娩または帝王切開に対しては、腰部硬膜外麻酔が推奨されている7)。ACHD 患
者においては、右心不全による静脈うっ滞により硬膜外腔の静脈叢が拡張するという証拠は現在のところ示さ
れてない。しかし、妊婦のように椎間孔を囲むように静脈叢が拡張している可能性があり8)、硬膜外血腫のリス
クを下げるために傍正中アプローチよりも正中アプローチが好ましい。また、合併症軽減のためには穿刺成功
率そのものを上げる必要がある。腰部の脊髄くも膜下麻酔および硬膜外麻酔では、穿刺前に超音波診断装
置で腰椎を観察し、適切な穿刺位置と角度を決定することで初回穿刺成功率が上昇する9)。したがって、成
人先天性心疾患において腰椎の脊髄くも膜下麻酔または硬膜外麻酔を適応する場合、超音波診断装置で腰
椎を事前評価し、正中アプローチで穿刺を行うことが望まれる。胸部硬膜外麻酔に関しては、成人先天性心
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疾患患者における安全性と合併症のリスクは十分に評価されていない。超音波診断装置の利用は初回および
最終的な穿刺成功率を上げる可能性はある10)。しかし、傍正中アプローチが採用される傾向にある胸部硬膜
外麻酔の成人先天性心疾患における安全性は不明であり、その適応に関しては患者毎に慎重な判断が求め
られる。
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1. 左側閉塞性病変

1. 疾患概念
（1）大動脈弁狭窄

大動脈弁狭窄は、大動脈二尖弁が原因で起こることが最も多く、その患者のほとんどは無症状のまま経過
し成人となる。左心室に対する圧負荷から左室肥大を呈し、心拍出量低下、心不全へと進行する。

大動脈二尖弁の発生率は1% から2%とされ、最も一般的な先天性心奇形の1つである1)。右冠尖と左冠尖
の癒合が一般的な表現型である。組織学的にはMarfan 症候群と同様の平滑筋・細胞外マトリックス・コラー
ゲンに関連する異常がある2)。また、大動脈二尖弁は複数の左側閉塞（パラシュート僧帽弁、大動脈弁下狭
窄、大動脈二尖弁、大動脈縮窄）を有するShone Complex の一部として見いだされることがある。
大動脈弁狭窄は、Hunter 症候群、Hurler 症候群、Turner 症候群の症状の一部として見られることがある。
小児期には、経皮的バルーン大動脈弁形成術や直視下大動脈弁交連切開術、Ross 手術など人工弁使用

を避けた術式が選択されることが多い。
術後遠隔期の再手術の適応は通常の弁膜症治療のガイドラインに準じるとされる3)。

（2）大動脈弁下狭窄
大動脈弁下狭窄は、左室流出路内で発生する離散的な線維性隆起またはトンネル状の狭窄で、成人先天

性疾患での有病率は6.5%と報告されている4)。Shone Complex の一部として現れるほか、房室中隔欠損、
大動脈縮窄、大動脈離断の術後に経年的に進行する時がある。大動脈弁下狭窄のジェット血流により大動
脈弁閉鎖不全症を生じることもある5)。
外科手術として弁下組織の切除が行われ、筋性狭窄では心室中隔の心筋の一部切除が行われる3)。
修復術後の再発が約 20％であり、圧較差の増強または症状の出現がみられたら再手術が検討される3)。

（3）大動脈弁上狭窄
大動脈弁上狭窄はWilliams 症候群とよく関連しており、Sinotubular junction（ST junction）における

砂時計型の狭窄が特徴的である。同疾患では上行大動脈のびまん性狭窄が見られることもあり、しばしば弓
部および腕頭動脈の起始部にまで狭窄が広がる。ST junction が収縮期に拡張することで大動脈弁尖が血
流を妨げないようになるが、狭窄したST junction では弁尖が血流を妨げるようになり大動脈弁の肥厚が生じ
る。これがさらなる左室流出路狭窄に繋がる。また、大動脈弁上狭窄の程度によっては拡張期のValsalva
洞への冠動脈血流が制限されることがある。
狭窄部位に線維性の突出がある場合はその切除、パッチ拡大が行われる。Williams 症候群など低形成

型で、パッチ拡大では狭窄解除が困難な場合は、上行大動脈置換術が行われる3)。修復術後に再狭窄を来
すことがある。一般的には50 mmHg 以上の圧較差が手術適応とされる5)。

（4）大動脈縮窄
大動脈縮窄は先天性心疾患の5～ 8%に発生するとされており6)、通常は左鎖骨下動脈のすぐ遠位の動脈

管領域に発生する。大動脈縮窄を有する患者の約半数に、心室中隔欠損症、房室中隔欠損症、大動脈弁
狭窄、大動脈弁下狭窄などの合併がみられる。未治療の大動脈縮窄は、左心不全の進行や大動脈解離・
脳動脈瘤・冠動脈疾患の合併により、その自然予後は不良である。
初回修復術として、切除端々吻合、パッチ形成術、人工血管置換術、subclavian flap 法 （鎖骨下動脈

から作製したフラップにより縮窄部を拡大する）などが行われてきた。最近では、，拡大大動脈弓形成術（端々
吻合部の大動脈弓小弯側に切開を加え、やや斜めに切断した下行大動脈を縫着する）、上下大動脈端側吻



60 61

第 6 章 注意すべき病態、事象第 6 章 注意すべき病態、事象
合法（上行大動脈 - 大動脈弓起始部に切開を加え、ここに下行大動脈切断端を縫着する）など、外科的介
入を第一選択とした治療が行われている3)。
修復術後には10 ～ 15%に術後再狭窄を認め、小児期のみならず成人期においても再狭窄を発症する可

能性がある。また、術後遠隔期合併症として、高血圧、冠動脈疾患、脳卒中、心不全、大動脈瘤や脳動
脈瘤の破裂などがあげられる。
再狭窄例では、心不全、高血圧に加え、上下肢血圧差 20mmHg 以上がカテーテル治療または外科的修

復の適応 とされ、まずはカテーテル治療、カテーテル治療の無効例に外科的修復術が選択される5)。

2. 周術期管理
（1）総論

左側閉塞性病変を有する患者の周術期管理では、その目標は基礎となる病態に関わらず共通する部分が
ある。
洞調律の維持、頻脈の回避、循環血液量の維持、体血管抵抗の維持などである。
まずは、洞調律を維持し、上室性の頻脈や房室接合部調律を避ける。左側閉塞性病変を有する患者では

左室肥大であることも多く、心内膜下虚血を防ぐために頻脈を避ける必要がある。上室性頻脈で循環が不安
定ならば、除細動を行う。短時間作用性のβ遮断薬であるエスモロールやランジオロールの使用は心収縮への
影響を押さえながら心拍数を低下させられるため、有用である。心拍数は正常かやや徐脈に維持し、閉塞性
病変を通過するための駆出時間を確保する。
また、容量負荷により前負荷を維持し、循環血液量減少を避けることも重要である。循環血液量の減少は

急激な循環動態の悪化を招く恐れがある。
閉塞性病変があると、体血管抵抗低下に対して十分に1 回心拍出量を増加させることが難しいので、体血

管抵抗の維持のために血管収縮薬の投与を考慮する。フェニレフリンは頻脈を避け、体血管抵抗を上げるた
め使用しやすい。

（2）術前管理
術前絶飲食（nothing per os：NPO）時間は最小限となるように、期限ぎりぎりまでの飲食や飲水を励

行する。また、麻酔導入前からの静脈路確保と晶質液投与を考慮する。静脈路確保時の疼痛による頻脈
を避けるため、リドカイン・プロピトカイン配合剤貼付剤の使用は有用である。術前の不安による頻脈の予
防のため、前投薬の投与を検討してもよい。

（3）麻酔管理
左側閉塞性病変を有する患者への麻酔導入では、循環動態の急速な悪化が予測される。
狭窄の程度が中等度以上とされる患者では、麻酔導入前からの観血的動脈圧測定が望ましい。動脈穿刺

時の疼痛による頻脈を予防するために、亜酸化窒素の吸入やリドカイン・プロピトカイン配合剤貼付剤の使用を
考慮する。
麻酔導入時の低血圧に迅速に対応できるように輸液製剤や血管収縮薬の準備を十分にしておく。
麻酔導入に際しては、体血管抵抗を急激に低下させる薬剤の選択は避ける。フェンタニルなどのオピオイド

を中心とした麻酔は体血管抵抗を維持しやすいため麻酔での使用に適している。ケタミンは体血管抵抗は維持
しやすいが、頻脈となるので注意を要する。

挿管刺激に伴う心拍数の大幅な上昇は急激な循環動態の悪化につながるため、気道確保時の適切な麻酔
深度に留意する。
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術中の循環モニタリングとして、観血的動脈圧に加えて肺動脈カテーテルや経食道心エコーなども使用可能

である。肺動脈カテーテルは挿入中の不整脈に注意が必要である。術中も低血圧や不整脈への迅速な介入
のために、注意深い監視が必要である。
大動脈縮窄があれば、縮窄前後での血圧モニタリング行う。大動脈縮窄修復術後でその術式がsubclavian 

flap 法であったなら、修復側の上肢での血圧測定は避ける。
脊髄くも膜下麻酔は禁忌ではないが、急激な体血管抵抗の低下に対応できるように、麻酔前からの観血的

動脈圧測定、輸液製剤や血管収縮薬の準備などを考慮する。

（4）術後管理
術後の疼痛に伴う頻脈を避けるために、区域麻酔を含めた十分な鎮痛を計画し、痛みは積極的に治療す

る。シバリングも肥大した心筋の虚血を誘発する恐れがあるため積極的に治療する。
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rate of progression of the obstruction and aortic regurgitation. J Am Coll Cardiol. 2001 Sep; 38(3): 835-42.

5) 日本循環器学会 /日本胸部外科学会 /日本産科婦人科学会 , 他 . 成人先天性心疾患診療ガイドライン（2017 年改訂版） 
https://www.j-circ.or.jp/cms/wp-content/uploads/2020/02/JCS2017_ichida_d.pdf

6) Raimund Erbel, Victor Aboyans, Catherine Boileau, et al. 2014 ESC Guidelines on the diagnosis and treatment 
of aortic diseases: Document covering acute and chronic aortic diseases of the thoracic and abdominal aorta 
of the adult. The Task Force for the Diagnosis and Treatment of Aortic Diseases of the European Society of 
Cardiology (ESC). Eur Heart J. 2014 Nov 1;35(41):2873-926.
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2. Aortopathy

1. 疾患概念 1,2)

大動脈中膜の組織学的変性に基づく大動脈壁の弾性低下、それに伴う心室後負荷上昇からの心室機能
障害などの一連の疾患をaortopathy とよぶ。これは大動脈拡張を来しやすい病態であり、大動脈拡張・大
動脈瘤・大動脈解離または破裂の素因となる様々な状態が含まれる。生活習慣病や加齢に伴う動脈硬化、
Marfan 症候群やLoeys-Dietz 症候群などの遺伝性疾患以外に、先天性心疾患に関連するaortopathy が
存在する。
代表的な疾患として、大動脈二尖弁（Ross 手術後を含む）、大動脈縮窄、Fallot 四徴症、両大血管右

室起始、総動脈管、完全大血管転位、Fontan 手術後，左心低形成症候群 などがあげられ、経年的に大
動脈が拡張し大動脈弁逆流の出現や、まれではあるが大動脈解離を起こすことが報告されている。
先天性心疾患の大動脈中膜組織変性は、 Marfan 症候群とくらべるとより軽度であり、大動脈解離、大動

脈瘤の頻度もはるかに低い。また、Marfan 症候群の大動脈拡大は通常 Valsalva 洞から始まるが、先天性
心疾患に伴うaortopathyは上行大動脈にのみ高度拡張を認めるなど、Marfan 症候群と先天性心疾患とで
aortopathy の経過に違いがある。
大動脈拡大の程度に関する評価尺度は文献により様々であり、2024 年にAmerican Heart Associatino

から16 歳未満で身長、体重、年齢、大動脈径から計算されるZ scoreを用いた重症度分類が提唱されてい
る3）。これによれば16 歳未満であればZ scoreによって2 未満は正常、2 以上 3.5 未満は軽度、3.5 以上 5
未満は中等度、5 以上は重度と分類され、16 歳以上であれば最大径（cm）によって3.5 以下 4 未満は軽度、
4 以上 4.5 未満は中等度、4.5 以上であれば重度と分類されている。
先天性心疾患に関連する大動脈拡大への手術適応として、チアノーゼ性先天性心疾患修復術後の大動

脈拡張に対する大動脈形成手術は大動脈径の 55 mmを超える拡張が認められる場合に推奨されている。
大動脈二尖弁では、危険因子がなければ、大動脈径 55 mm 以上または年 5 mm 以上の拡大、リスクがあ
る場合（拡大速度が速い、高血圧、家族歴、妊娠希望など）には50 mm 以上、大動脈弁置換を施行する
際には上行大動脈径 45 mm 以上で、上行大動脈置換を考慮するとされている。

2. 術前評価
aortopathyに関連するとされている先天性心疾患を有する患者においては、大動脈拡大の部位（弁輪、

Valsalva、ST junctionなど）、大動脈弁逆流、心室機能評価を評価する。心エコー図検査やCT、MRI
検査が有用となる。
手術適応となる大動脈拡大を有する患者への非心臓手術において、そのどちらを優先するかについて確定

的なものはない。周術期の大動脈解離または破裂などの危険性と外科手術を延期することによる不利益などを
考慮し、総合的に判断する。治療に関わる診療科が集まっての話し合いが必要である。

3. 周術期管理
aortopathyに対する薬物治療として効果は不明であるが、アンジオテンシン変換酵素阻害薬やアンジオテン

シンII 受容体遮断薬を投与されることがある。また、Marfan 症候群で大動脈拡張予防に一定の効果がある
ことが報告されているβ遮断薬が先天性心疾患に関連するaortopathy への効果を期待して投与されることが
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ある。
アンジオテンシン変換酵素阻害薬やアンジオテンシンII 受容体遮断薬を術前に内服していると、治療抵抗性

の術中低血圧が問題となる。
アンジオテンシン変換酵素阻害薬やアンジオテンシンII 受容体遮断薬を内服しているならば、術前 24 時間

は投与を中止し、必要に応じて術後 48 時間以内に再開する4)。
また、周術期におけるβ遮断薬の突然の中止が周術期の心血管イベントと死亡率を増加させる。β遮断薬を

内服しているならば、術前にも内服を継続する4)。
周術期の大動脈解離や大動脈破裂といった致命的な事態を防ぐために、特に術中・術後には高血圧や急

激な血圧の変動を避ける。気道確保時の十分な麻酔深度、術中出血への迅速な対応、慎重な血行動態モ
ニタリングが必要となる。術後鎮痛のために区域麻酔を含めて十分な鎮痛を計画する。

参考文献
1) 2022 年改訂版　先天性心疾患術後遠隔期の管理・侵襲的治療に関するガイドライン
2) 成人先天性心疾患診療ガイドライン（2017 年改訂版）
3) Shaine A Morris, Jonathan N Flyer, Anji T Yetman, et al. Cardiovascular Management of Aortopathy in 

Children: A Scientific Statement From the American Heart Association. Circulation. 2024 Sep 10;150(11): 
e228-e254.

4) Sunil K Sahai, Konstantin Balonov, Nathalie Bentov, et al. Preoperative Management of Cardiovascular 
Medications: A Society for Perioperative Assessment and Quality Improvement (SPAQI) Consensus 
Statement. Mayo Clin Proc. 2022 Sep;97(9):1734-1751.
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3. 肺高血圧
肺高血圧患者の非心臓手術は、合併症および死亡率が高いことが知られており、その多くは右心不全およ

び肺高血圧症（pulmonary hypertension：PH）クリーゼに関連している1）。先天性心疾患に関連する肺
高血圧は心疾患の複雑な血行動態を反映して多様な病態を呈することが多いため、それぞれの病態に即した
周術期管理計画を立案する必要がある。本項では、特に肺高血圧クリーゼの危険性が高い肺動脈性肺高血
圧および左心系疾患に伴う肺高血圧を中心に解説する。単心室疾患の肺高血圧については第６章「６.フ
Fontan 循環」「７.Glenn 循環」を、左 - 右シャントによる過剰な肺血流を本態とする肺高血圧（High flow 
PH, Unclassified PH）については 「8.シャント性疾患」を参照されたい。

1. 術前評価
血行動態評価、患者関連因子、手術関連因子を評価し、総合的にリスク判定を行う2,3）。中等度以上のリ

スクを認める場合は、肺高血圧の診療に熟練した施設への相談または紹介が推奨される（推奨クラスⅡa、エ
ビデンスレベルC）1）。また、緊急時に一酸化窒素（nitric oxide：NO）やextracorporeal membrane 
oxygenation（ECMO）を使用できる環境であることも重要である。

（a）血行動態評価
肺高血圧患者の周術期管理において病態把握は重要である。第 2 章 2「肺高血圧」に準じて病態分類

および臨床分類を行う。成人の肺動脈性肺高血圧（congenital heart disease-pulmonary arterial 
hypertension：CHD-PAH） の 場 合、Registry to Evaluate Early and Long-Term PAH Disease 
Management risk calculator（REVEAL 2.0）4）、欧州心臓病学会 / 呼吸器学会ガイドラインおよびその派
生評価ツール5–7）がリスク評価に有用である。小児 CHD-PAHにおけるエビデンスは不足しているが、エキス
パートコンセンサスに基づく推奨では 「肺血管抵抗係数（pulmonary vascular resistance index：PVRI）
> 8WU·m2 の場合は心修復術不可、予後不良、PVRI 4 ～ 8WU·m2 の場合は各施設で個別に判断」とさ
れている8）。非心臓手術時のリスク評価の参考となる。左心系疾患に伴う肺高血圧（PH-left heart 
disease：PH-LHD) の 場 合 は、Revised Cardiac Risk Index（RCRI）9） ま た はVascular Quality 
Initiative Cardiac Risk Index（VQI CRI）10）を用いてリスク評価を行う。

（b）患者関連因子 
75 歳以上 11）、NYHA class ≥ Ⅱ12）、右室圧 / 体血圧比 ≥ 0.66 12）心電図の右室肥大所見 12）、６分間歩

行距離 ≤ 399m（成人の場合）13）, ASA class ≥Ⅲ14）、超音波検査の肺動脈収縮期圧＞70mmHg（成人
の場合）15）、は危険因子とされる。

（c）手術関連因子
中等度 / 高リスク手術 12）、3 時間を超える麻酔 12）、緊急手術 13）はハイリスクとされる。腹腔鏡手術（気腹、

高二酸化炭素血症）、整形外科手術（出血、塞栓症）、極端な体位（急峻なトレンデレンブルグ位など）、分
離肺換気を要する手術（低酸素、高炭酸ガス血症、気道内圧の上昇）にも注意が必要である。

（d）Eisenmenger 症候群
Eisenmenger 症候群の非心臓手術周術期死亡率は7%と報告されている16）。別の報告 17）でも３０日死亡

率 3.8%、低血圧 26%、低酸素血症 17%と合併症が多く注意を要する。
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2. 術前管理
肺高血圧患者の待機的手術は、術前 2～ 4 週間前から準備を行うことが理想的である2）。CHD-PAHに

対して肺血管拡張薬を使用している場合は周術期も継続することが推奨される（推奨クラスI、エビデンスレベ
ルC）1）。周術期の絶食が見込まれる場合には、静注薬やNO吸入療法の導入を検討する。PH-LHDの場合、
原疾患に対する治療が管理の主体となる。肺血管拡張薬の使用は、原疾患である左心系疾患の病態を悪化
させる場合があるため慎重な判断を要する。

3. 術中管理
肺高血圧患者に対する麻酔方法や麻酔薬剤を評価したランダム化比較試験は存在しないため、麻酔方法

は個別の症例に応じて判断する必要がある。術中管理において最も重要なことは、急性右心不全および肺高
血圧クリーゼの回避である。全身麻酔を選択する場合は麻酔薬による循環変動に注意が必要である。局所麻
酔（脊椎麻酔、硬膜外麻酔など）は全身麻酔薬の必要量を減らし循環動態の安定化につながると期待され
るが、交感神経遮断作用による血圧低下に注意が必要である。

（a）循環管理
肺高血圧患者における血圧低下は右冠動脈灌流圧低下による心筋虚血を引き起こし、致命的な肺高血圧ク

リーゼを誘発するリスクがあるため回避する必要がある。ハイリスク症例では、麻酔導入前に観血的動脈圧ライ
ンおよび中心静脈ラインを挿入することが推奨される（推奨クラスⅡa、エビデンスレベルC）1）。成人の場合、血
圧は平均動脈圧 60mmHg 以上を維持することが望ましい2,18）。ノルアドレナリン、バゾプレシンは肺血管抵抗を
上げることなく体血管抵抗を上昇させるため、肺高血圧患者の循環管理に適している19）。フェニレフリンは肺血
管抵抗を上昇させる作用があるため、過量投与に注意が必要である20）。低心機能患者にはドパミンなどを使用
し、右心機能を維持する。ドブタミン、ミルリノンも有効ではあるが、これらは体血管抵抗低下作用による低血圧
や頻脈、不整脈に注意が必要である。また、肥大した右室心筋は容量負荷の至適範囲が狭いため、中心静
脈圧を指標に適切な前負荷を維持する。右心不全の兆候があるPAH 患者には、NO 吸入療法（10–40ppm）
が最も安全であり、使用できるよう準備しておくことが望ましい。肺血管抵抗を上昇させる要因（低酸素、高二
酸化炭素血症、アシドーシス、低体温、疼痛など）は可能な限り回避または軽減する必要がある。肺血管抵
抗は一回換気量が機能的残気量に近い時に最低となる。人工呼吸管理は一回換気量 ( 理想体重当たり)6
～ 8mL/kg、positive end expiratory pressure（PEEP）:5 ～ 10mmHg、PaCO2:30 ～ 35mmHg、
pH>7.4、SpO2>92%を目標に設定し、術後は早期抜管を目指すことが推奨される2）。

（b）麻酔薬、鎮静・鎮痛薬の選択
全般的に麻酔薬は体血管抵抗低下作用、心筋収縮力低下作用があるため、麻酔導入時は体血圧低下に

よる心筋虚血、心機能低下による右心不全に注意を要する。一方、浅麻酔は気管挿管刺激による急激な肺
血管抵抗上昇を来し、肺高血圧クリーゼを誘発する危険性があるため避けるべきである。そのため、複数の
麻酔薬によるバランス麻酔を講じることが推奨される2,21）。ミダゾラムは血管抵抗、心筋収縮への影響が少なく、
これにオピオイド（フェンタニル、レミフェンタニル）を加えて麻酔導入し、吸入麻酔薬で麻酔維持する方法が
肺高血圧患者に対する麻酔方法として一般的である。笑気には肺血管抵抗上昇作用があるため使用を避け
る。プロポフォールを使用する場合は血管収縮薬の併用を準備する。ケタミンは陽性変力作用を持つため低血
圧の患者にも使いやすいが、肺血管抵抗上昇作用が指摘されている22）。先天性心疾患患者におけるメタアナ
リシスでは、ケタミンによる血行動態への影響は少ないと報告されているが注意を要する23）。デクスメデトミジン
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やレミマゾラムが肺高血圧患者の麻酔、鎮静に有用であったという報告が増えており有用な選択肢と考えられ
るが、徐脈には注意する必要がある24,25）。

（c）肺高血圧クリーゼの予防、対処
肺高血圧クリーゼは、急激な肺血管抵抗上昇を契機に右室充満圧の上昇、心拍出量の減少、体血圧低

下、循環虚脱を経て心停止に至る病態である。誘発因子（低血圧、過大な侵害刺激、低酸素血症、アシドー
シス、高二酸化炭素血症など）を回避することが重要である。肺高血圧クリーゼの兆候（中心静脈圧上昇、
チアノーゼ、低血圧）が見られた場合は誘発因子を取り除くとともに、100% 酸素による過換気を行い、NO
吸入療法を開始する。ノルエピネフリン、低用量バソプレシンなどにより血圧を維持し、心停止兆候がある場合
にはエピネフリンを投与する。肺高血圧クリーゼから回復しない場合や再発を繰り返す場合はECMOの導入を
検討する。

4. 術後管理
手術侵襲の大きさに関わらず、術後 48～ 72 時間は右心不全および肺高血圧クリーゼのリスクが高いため、

集中治療室または高度治療室でモニタリングを継続することが望ましい。適切な鎮痛は交感神経の過剰な興
奮を抑制し、頻脈や肺血管抵抗の上昇を防ぐために重要である。また、理学療法および深部静脈血栓症予
防を積極的に行うことが推奨される。

参考文献
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4. 右室高血圧
右室高血圧は肺高血圧、肺動脈（右室流出路）狭窄、先天性心疾患術後の残存病変、人工導管狭窄

などに関連して発症する。肺高血圧以外の病態により生じる右室高血圧は比較的良好な経過をたどることが
多いが、まれに右心不全を来たす場合もあるため注意を要する。以下に、先天性心疾患に関連して見られる
右室高血圧について概説する。

1. 肺動脈狭窄
肺動脈狭窄は肺動脈弁、肺動脈弁下、肺動脈弁上に発生する1,2）。肺動脈弁狭窄が最も多く（80 ～

90%）、先天性心疾患全体の7～ 12%を占める。肺動脈弁狭窄は孤発性に見られることが多いが、心房中
隔欠損、心室中隔欠損、動脈管開存、Ebstein 奇形、両大血管右室起始、完全大血管転位など他の先
天性心疾患に合併する場合もある。肺動脈弁下狭窄は、心室中隔欠損やFallot 四徴症に合併することが多
い。肺動脈弁狭窄に続発して漏斗部に反応性肥大による動的狭窄を生じることもある。漏斗部より近位側に
狭窄を生じる場合は、右室二腔症（Double-Chambered Right Ventricle: DCRV）と呼ばれ、右室腔が
異常筋束によって高圧腔と低圧腔に二分割される病態である。DCRVは成人期に進行することがあるため治
療適応となる場合が多い。肺動脈弁上狭窄（末梢性肺動脈狭窄）は、Williams 症候群、Noonan 症候群、
Alagille 症候群、DiGeorge 症候群、Leopard 症候群、先天性風疹症候群などに関連して発生する。肺
動脈絞扼術や体動脈肺動脈シャントが造設されていた部位に生じることもある。

（a）病態生理
狭窄が軽度の場合は無症状であることが多く、心雑音の聴取によって偶然診断されることが多い。狭窄が

中等度の場合は、加齢とともに労作時呼吸困難や疲労などの症状が現れる。重度の場合は、肺高血圧と同
様に圧負荷増大による右室のリモデリングが生じる。病初期には右室の代償性肥大により心拍出量が維持さ
れるが、次第に右室の拡張能および収縮能が低下する。拡大した右室は左心系を圧排し、左心機能を低
下させる。これにより心筋虚血や不整脈が発生し、労作時胸痛や失神、まれに心臓突然死を引き起こすこと
がある。

（b）治療適応
狭窄の部位に関わらず圧較差が64mmHgを超える場合（peak velocity > 4m/s）、弁置換手術の必要

がなければ症状の有無に関わらず治療介入が推奨される（推奨クラスI、エビデンスレベルC）3）。肺動脈弁
狭窄の場合、解剖的に適していればバルーン形成術を選択する（推奨クラスI、エビデンスレベルC）3）。バルー
ン形成術に適さず外科手術が唯一の治療手段となる場合は、症候性の重症狭窄であれば適応と判断される
（推奨クラスI、エビデンスレベルC）3）。無症候性の場合でも、運動能力の客観的低下、右室機能低下およ
び/または三尖弁逆流の進行、右室収縮期圧＞ 80mmHg、心房中隔欠損や心室中隔欠損を介する右左
シャントの存在、のいずれかを満たす場合は外科手術の適応となる（推奨クラスⅡa、レベルC)3）。末梢性
肺動脈狭窄の場合は症状の有無にかかわらず、径 50％以上の狭窄が認められ、右室収縮期圧 50mmHg
以上および/または肺灌流低下が認められる場合はカテーテル治療を検討するべきとされる（推奨クラスⅡa、
レベルC)3）。
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2. 先天性心疾患術後の右室高血圧

（a）Fallot 四徴症
Fallot 四徴症の術後遠隔期に肺動脈弁逆流や右室流出路狭窄による右心不全を来すことがある。重度の

肺動脈弁逆流および/または中等度以上の右室流出路狭窄を認める場合は肺動脈弁置換術が推奨される
（推奨クラスⅠ、エビデンスレベルC）3）。無症候性の場合は、重度の肺動脈弁および/また右室流出路狭窄を
認める場合、客観的な運動能力低下、進行性の右室拡張（右室収縮末期容積係数 >80mL/m² および/
または右室拡張末期容量係数 >160mL/m² および/または中等度以上の三尖弁逆流進行、進行性の右室
収縮機能障害、右室流出路狭窄（右室収縮期圧 > 80 mmHg）のいずれかを認めれば肺動脈弁置換術が
検討される（推奨クラスⅡa、エビデンスレベルC）3）。

（b）完全大血管転位
完全大血管転位に対する大血管スイッチ手術後遠隔期に肺動脈狭窄が問題となることがある3）。狭窄部位

は肺動脈弁および弁下、吻合部（弁上部）、主肺動脈、左右末梢肺動脈が多い。発生機序としては、肺動
脈移動に伴う大動脈からの圧迫、肺動脈の過伸展、再建に用いたパッチの肥厚・退縮、弁輪部や吻合部の
成長障害などが考えられる。狭窄の発症率は経年的に増加し、狭窄の程度も進行する。軽症例では運動耐
容能や心機能は正常であるが、重症例では早期に心拡大や右室機能低下、不整脈が発生する可能性があ
る。治療の適応基準は 「1. 肺動脈狭窄」に準ずる。

（c）右室ー肺動脈間の人工導管狭窄
総動脈管に対するRastelli 手術や大動脈弁狭窄、閉鎖不全に対するRoss 手術には右室‐肺動脈間に人

工導管を用いる再建手術が行われるが、身体発育に伴う人工導管の相対的狭窄や導管内の石灰化、仮性
内膜増殖、周囲組織からの圧迫、導管の捻れなどにより長期的に狭窄を来し右室高血圧の原因となる。症
候性かつ右室収縮期圧＞ 60mmHgの場合はカテーテル治療などによる修復が推奨される（推奨クラスI、エ
ビデンスレベルC）3）。無症候性の場合でも、重症右室流出路狭窄および/または重症肺動脈逆流を認める場
合は、客観的運動能力低下、進行性右室拡大 ( 右室収縮末期容積係数 >80mL/m2 および/または右室拡
張末期容量係数 >160mL/m2 および/または中等度以上の三尖弁逆流 )、進行性の右室収縮機能障害、
右室収縮期圧＞ 80mmHgのいずれかを認める場合はカテーテル治療などを考慮すべきとされる（推奨クラス
Ⅱa、エビデンスレベルC）3）。

3. 右室高血圧患者に対する非心臓手術
肺動脈以外の原因による右室高血圧はカテーテル治療や外科手術が可能であることが多いため、重症右

心不全を認めることは比較的少ない。しかし、未治療のまま放置された場合や治療困難な場合、また原疾患
のコントロールが不良な場合は右心不全を認めることもあり注意を要する。

（a）術前評価
右室高血圧患者に対する非心臓手術周術期管理は肺高血圧に共通する点が多い（第６章３「肺高血圧」

参照）。血行動態評価、患者関連因子、手術関連因子を評価し、総合的にリスク判定を行う。特に、右室
高血圧の原因機序、右心機能、肺動脈弁逆流、不整脈の有無について評価を行なう4）。狭窄に対するカテー
テル治療を繰り返している場合は逆流を伴うことが多いため注意が必要である。狭窄病変に対する治療適応
がある場合は、非心臓手術の緊急性、患者関連因子、手術関連因子を総合的に判断し、どちらの治療を優
先するか判断する。
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（b）周術期管理

周術期管理の重要な点は、右心不全増悪を回避することと心筋虚血を回避することである。肺高血圧患者
の麻酔管理と同様にバランス麻酔を行い体血圧と右心機能を維持する。肺血管拡張薬の投与は基本的に不
要であるが、挿管や疼痛刺激による肺血管抵抗上昇は右室圧をさらに上昇させ、急性右心不全を招くため避
ける必要がある。術後は右心不全に注意し、必要に応じて集中治療室 , 高度治療室管理を検討する。
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5. 肺動脈弁逆流

1. 肺動脈弁逆流をきたす成人先天性心疾患病態
成人期に至り肺動脈弁逆流 (pulmonary regurgitation: PR) が続発症として問題となるのは、主に小児

期に右室流出路の再建あるいは交連切開術など肺動脈弁への介入を行った患者である。Fallot 四徴症
(tetralogy of Fallot: TOF)に対するtransannular patch による右室流出路再建術や、肺動脈閉鎖
(pulmonary atresia: PA) や完全大血管転位 (d-transposition of the great arteries: d-TGA)に対する
Rastelli 手術 ( 導管置換術 ) 術後がPRを来たす代表的な疾患・病態である。先天性大動脈弁狭窄 (aortic 
stenosis: AS)に対して自己肺動脈弁を移植するRoss 手術においても、本邦では主に肺動脈弁欠損部を導
管や弁付きpatchで再建するために術後中長期にPRを来たす。

2. 肺動脈弁逆流重症度評価
PR 評価法のゴールドスタンダードは心臓 MRI 検査である。逆流率 (regurgitant fraction: RF) ＜20%

なら軽症、RF 20-40%なら中等症、RF＞ 40%なら重症と評価する。心エコー検査では、血流波形におけ
るPR 持続時間、PR index(PR 持続時間 / 拡張期時間 )、PR 波形の圧半減時間 (pressure half time: 
PHT)、PR 波形の減衰スロープの傾き、拡張期 PR 波形の時間速度積分 (time velocity integral: TVI)
と収縮期順行性血流波形のVTI の比 (diastolic to systolic TVI: DSTVI)に加えて、主肺動脈でのPR
成分の検出、左右肺動脈幹でのPR 成分の検出と、肺動脈弁輪部のカラードプラ画像におけるPR ジェット幅
と弁輪径の比がPR 重症度評価のパラメータとして提唱されている(1-6)。しかしPR 重症度を識別するそれぞれ
のパラメータのカットオフ値は研究により異なり、いずれも単独でPR 重症度を評価するには精度に欠ける。した
がって、いくつかのパラメータを組み合わせて評価することが推奨される(2-3)。

3. 高度肺動脈弁逆流における循環生理と問題点
PR が進行すると容量負荷により右室拡大を来たし、高度な右室拡大では弁輪拡大やtetheringにより三尖

弁逆流 (tricuspid regurgitation: TR)を来たしうる。さらに、PR 重症化に伴う右室拡大が高度になると右
室収縮能の低下を来たす。右室収縮能低下の進行に伴い右室一回拍出量は低下し、肺動脈圧の脈圧減少、
中心静脈圧の上昇を来たし、右心不全の病態を呈する。
高度 PRに対しては肺動脈弁置換術 (pulmonary valve replacement: PVR) が施行される。重度 PR

が存在し、①右心不全症状もしくは運動耐容能低下がある場合、②中等度以上の右室拡大や右室収縮能
低下がある場合、③進行する有症状の心房性 / 心室性不整脈がある場合にPVRの適応となる7)。右室拡
張末期容量係数 (RVEDVI) が150-170ml/m2を超えるとPVRによる右室容量の正常化が期待できなくなる
ため、外科的治療介入の目安となる(5)。

4. 術前評価：非心臓手術のリスク評価
成人先天性心疾患（adult congenital heart disease：ACHD）患者に対する非心臓手術の周術期死亡

あるいは合併症発生のリスク評価法は確立されていない。ACHD-AP(anatomy and physiological status)
分 類（ACAP） ス コ ア、American College of Surgeons National Surgical Quality Improvement 
Program(ACS-NSQIP)スコアなどの有用性が研究されている(8-9)。ACAPスコアではPRを有するACHDは
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解剖学的分類ではmoderate、生理学的状態ではPRの程度によるが多くはB～ Cに該当し、予後不良ある
いは心臓手術後の死亡や合併症リスクが高まる。ACS-NSQIPスコアでは心疾患をminor、major、severe
に分類するが、PRは軽症であればminor 群に分類され、中等度以上になるとmajor 群に分類される。小児
では、高リスク手術手技（血行動態不安定を引き起こす/ 水分出納が大きい/ 出血量が多い）では心疾患
に基づいたリスクカテゴリーを１段階上げることを推奨する研究もある10)。Minor 群に該当する軽症 PRは低リ
スクと判断される。Major 群に該当する中等症以上のPRでは、運動耐容能が不明あるいは低下していれば
客観的評価のためにcardio-pulmonary exercise testing (CPET)を施行することを推奨する研究がある9)。
また、小児ではmajor-severe 群に対して、いくつかの術前評価項目（緊急手術、陽性変力薬使用、術前
心肺蘇生、急性腎障害、人工呼吸の有無）に基づいたスコアにより、低リスクと高リスクを分類する方法も示
されているほか、major-severe 群における腹腔鏡手術で死亡率が高いとされる11)。高リスクでは小児心臓麻
酔科医へのコンサルテーションやACHD 専門施設での治療を推奨するほか、術中の血管アクセスやモニタリン
グ、薬剤を含む循環補助についても予め検討することが推奨される。
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11) Chu DI, Tan JM, Mattei P, Costarino AT, Rossano JW, Tasian GE. Mortality and morbidity after laparoscopic 
surgery in children with and without congenital heart disease. J Pediatr 2017; 185: 88-93.
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6. Fontan 循環

1. 概念
Fontan 手術は二心室修復が困難なチアノーゼ性先天性心疾患患者に行われる機能的血行動態修復術で

ある。1971 年に報告され、当初は三尖弁閉鎖に対して行われた手術で1980 年代までは 「Fontanの十戒」
に即して手術適応は厳しく制限されていた。その後適応が広がり単心室をはじめとし、房室中隔欠損症、修正
大血管転位、左心低形成症候群などに適応されてきた。通常では、Glenn 手術を経た後に、2-4 歳で下大静
脈を心外導管を用いて肺動脈に吻合する術式が主である。まずは原疾患の病態生理の理解が重要である。

2. 病態生理
Fontan 術後の病態はsuper Fontan1) からfailed Fontanまで様々である。super フォンタンとは運動耐容

能が健常者と同等である患者群である。したがって、Fontan 術後患者とひとくくりにせず、個々の患者の病態
生理や重症度の評価が重要である。例えば、日常生活の活動度、運動負荷、酸素飽和度、心臓カテーテル
検査では、中心静脈圧、心拍出量、肺血管抵抗、体血管抵抗、混合静脈血酸素飽和度、弁逆流の程度を
評価し、術前状態の把握に努める。チアノーゼの原因としては肺動静脈瘻や大静脈と肺静脈の静脈 -静脈シャ
ントによる。動静脈瘻は経過により、高心拍出量循環に移行していることもあるので注意する。心エコーや心カテー
テル検査で高心拍出量の所見があるときは、動静脈瘻をルールアウトする。また、フォンタン循環による他臓器
へのダメージも考慮しなければならない。蛋白漏出性胃腸症（protein losing enteropathy： PLE）が発症す
ると10 年後の生存率は70％程度と報告 2)されている。Fontan 術後に全身麻酔下で非心臓手術を受けた患者
のうち、術後合併症で頻度が高いのは、血行動態不安定、心不全、などで、術前の心室収縮能の低下
（EF<30%）3) や不整脈、チアノーゼ4) が術後合併症の危険因子と報告されている。

体循環駆出心室が右室の症例では、左室と比較して遠隔期に心機能が低下しやすいので術前に心エコー
で評価しておく。

3. 麻酔計画
上記の如く、Fontan 術後の病態はかなり幅がある。現在のフォンタン循環の状態を把握した上で、術式が

Fontan 循環に与える影響を考慮する。気腹圧、手術時間、分離肺換気が必要なのか、体位などについて
外科医や小児科医と術前打ち合わせておくと良い。一般的なモニタリングに加え、観血的動脈圧を確保する。
failed Fontan 症例では、導入前の観血的動脈圧確保が望ましい。また、心拍出量低下により筋弛緩薬の
効果発現が遅延していることもあり、筋弛緩モニターを必ず併用する。中心静脈カテーテルは長時間手術や
心機能低下症例、術後管理に必要かを加味したうえで考慮する。特に、高度心機能低下例や心不全状態、
またfailed Fontan 症例であればオキシメトリー付きの中心静脈カテーテルも酸素需給バランス評価の点で有用
である。但し、ScvO2 は実測値と多少の乖離はあるので、ポイント毎に実測値で校正する。
一般的にFotan 循環の患者では、末梢血管抵抗を上げることにより循環が成立している5)。したがって、麻

酔導入薬は循環抑制の少ない、ミダゾラムやフェンタニルを用いてtitration する。プロポフォールは末梢血管
抵抗を下げ、体血圧維持には不利である。使用するにしても、ボーラス投与でなく持続投与でスタートするな
どの配慮が必要である。また、体位変換も循環動態に影響を与えうる。体位変換時や、ベッドのヘッドダウン・
アップ時には体血圧や中心静脈圧の変化に最大限注意する。
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4. 呼吸管理
肺血管抵抗を意識した呼吸管理を行う。胸腔内圧の上昇により、肺血管抵抗は上昇する。気道内圧は可

能な限り低く、ただし低換気による無気肺にならないよう設定する。無気肺は肺血管抵抗を上げるので、末梢
気道閉塞予防にpositive end expiratory pressure（PEEP）を5cmH2O 程度掛けておくとよい。Pa 
CO2=35mmHg程度になるよう換気回数を設定する。早期抜管が血行動態を考えると良いが、血圧が不安定、
酸素化の悪化、鎮痛が不十分な状態では抜管を見送る。血行動態が安定した上で、抜管を考慮する。再
挿管は患者予後を悪化させるので、余裕を持った抜管を心がけたい。
Fontan 患者では、拘束性換気障害を合併する割合が86-89%と高い6)。気道内圧上昇を避けるため少な

めの一回換気量に設定し、呼吸回数を増やして対応する。
一酸化窒素（nitric oxide：NO）に関しては効果的という報告もあるが、その論文の中では様々な薬剤が

投与されておりNO 単独の効果をみた臨床研究や報告はないため、エビデンスレベルは高くない。成人の
Fontan 症例では肺動脈の血管平滑筋が減少している7)という報告もあり、NOの成人における効果は新生児
や乳児ほど劇的な効果は無く、過度の期待はできない。

5. 循環管理
Fontan 循環では肺循環での駆出心室が存在しないため、慢性的な静脈圧上昇〔中心静脈圧上昇〕と心

拍出量（健常人の70% 程度）8) の低下が特徴的である。殆どの麻酔薬は末梢血管拡張作用があり、その影
響で前負荷、後負荷とも低下するため、術中は麻酔薬を最小限に、血管収縮薬を併用する。全身麻酔下の
Fontan 循環では、輸液負荷を過度に絞っていては、良好な心拍出量を得ることは難しい。適正な前負荷の
評価は難しいが、動脈圧波形や輸液負荷による体血圧が上昇するか否かで判断する。個々の症例で数値は
異なるであろうが、一般的には中心静脈圧 15mmHg 程度は許容されるが、20mmHg 以上続くときは、もは
やFontan 循環が成立していない可能性が高い。心機能の正確な評価は、Fontan 患者では難しい。
Fontan 循環による心不全の原因は複数の要素が絡み合っており複雑である。経食道心エコーでは、前負荷
の評価、収縮能の評価、導管内の流速、肺静脈血流の評価を行い、可能な限り循環動態を術前の状態に
近づける。
Fontan 循環を維持する上で、最も困難な術式は分離肺換気を必要とする手術である。分離肺換気による

胸腔内圧の上昇による前負荷の低下、また胸腔鏡手術では人工気胸によるPa CO2 の上昇、心臓の圧迫な
どにより肺血管抵抗は容易に上昇し、心拍出量は容易に低下する。観血的動脈圧の他に中心静脈圧モニタリ
ング、経食道心エコーもモニターすべきである。CVP が20mmHgを越えると、もはやフォンタン循環自体が成
立していないと考えて良い。低心拍出量による循環不全に陥る前に、両肺換気に戻すことも考慮すべきである。
カテコラミンによる循環サポート、NOも成人例では小児ほど著効しないことが多い。術前カンファレンスで、手
術撤退の条件や、分離肺換気に時間的制限を設けることも検討した方が良い。術前にsuper フFontanと評
価された症例でも、分離肺換気や長時間手術によるFontan 循環の阻害は免れない。低心拍出症候群による
ダメージは術後遷延するため、術後管理まで見据えた麻酔計画が重要である。

分離肺換気の手術耐容能を調べるために肺動脈閉塞試験が行われるが、自発呼吸下で行われることが殆
どで、全身麻酔下陽圧換気の条件とは異なる。肺動脈閉塞試験のクリアは必要条件ではあるが十分条件で
はないことに注意が必要である。
Fontan 術後患者が増えているが、多くの麻酔科医にとってこれらの患者を麻酔する機会は多いとは言えな
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い。文頭で述べたようにFontan 術後患者の状態にはバリエーションが多く、周術期に関するエビデンスはまだ
十分でなく多くの疑問が未解決である。

参考文献
1) Ohuchi H, Mori A, Kurosaki K, Shiraishi I, Nakai M. Prevalence and clinical correlates and characteristics of 

"Super Fontan". Am Heart J. 2023;263:93-103. 
2) Ohuchi H. Adult patients with Fontan circulation: What we know and how to manage adults with Fontan 

circulation? J Cardiol.2016;68:181-9
3) Rabbitts JA, Groenewald CB, Mauermann WJ, Barbara DW, Burkhart HM, Warnes CA, Oliver WC Jr, Flick 

RP. Outcomes of general anesthesia for noncardiac surgery in a series of patients with Fontan palliation. 
Paediatr Anaesth. 2013;23:180-7

4) Egbe AC, Khan AR, Ammash NM, Barbara DW, Oliver WC, Said SM, Akintoye E, Warnes CA, Connolly HM. 
Predictors of procedural complications in adult Fontan patients undergoing non-cardiac procedures. Heart. 
2017;103:1813-1820.

5) Mainwaring RD, Lamberti JJ, Moore JW, Billman GF, Nelson JC. Comparison of the hormonal response after 
bidirectional Glenn and Fontan procedures. Ann Thorac Surg. 1994;57:59-63

6) Ohuchi H, Ohashi H, Takasugi H, Yamada O, Yagihara T, Echigo S. Restrictive ventilatory impairment and 
arterial oxygenation characterize rest and exercise ventilation in patients after Fontan operation. Pediatr 
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pulmonary vascular remodeling in the Fontan circulation. J Heart Lung Transplant. 2015;34:404-13
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7. Glenn 循環

1. 病態生理
Glenn 手術は単心室を含む二心室修復が困難なチアノーゼ性先天性心疾患患者に行われる部分的右心バ

イパス術である。Glenn 手術は体肺動脈シャント術や肺動脈絞扼術を経た後、月齢 6 以降の肺血管抵抗が
十分低下した時期に行われる。その後、2-4 歳でFontan 手術が行われる。通常の術式では上大静脈と右
肺動脈が吻合されており、Glenn 手術により上半身の静脈血は心臓を迂回し肺循環に入る。肺血流は上大
静脈と肺動脈の圧較差により規定される。下大静脈からの血流は心房または、心室で静脈血と混ざるためチ
アノーゼを呈する。動脈血酸素飽和度 (SaO2) は肺の酸素化能だけではなく上大静脈を還流する血流量（≒
循環血液量）、側副血行路、肺内シャントなどによって影響を受ける。一般的にGlenn 術後のSpO2 は75-
85%、程度である。低酸素血症のため、高いヘマトクリット値（40-45%）が全身への酸素供給に必要である。
Glenn 手術は心室容量負荷を軽減するため、心機能低下、房室弁逆流はGlenn 手術前より改善する可能
性がある。したがってFontan 待機前のGlenn 術後の患児は、肺動静脈瘻や側副血行路（上大静脈から下
半身の静脈へ）なども問題はあるものの体肺動脈シャント後より比較的安定した状態である。
一方、Glenn 術後に肺血管抵抗が高い症例や、肺動脈に狭窄があるため左右の肺血流が不均等である

症例では、Fontan 手術へ進むことができない。このようにGlenn 手術後の病態は、Fontan 手術待機中の
症例と、Fontan 手術不適応症例とでは重症度が異なることに留意する。

2. 麻酔管理
良好なGlenn 循環が成立するには①低い肺血管抵抗、②適度な前負荷、③良好な心機能が重要であり1)、

この3 点を念頭に置いた麻酔管理を行う。例えばPotts 法や精巣固定術では、声門上器具で気道確保し自
発呼吸下の麻酔維持できれば、肺血管抵抗を低く保て、静脈還流や心拍出量維持の観点から良いだろう。
全身麻酔に併用して仙骨硬膜外麻酔や腸骨下腹神経・鼠径神経ブロック、腹直筋鞘ブロックを併用し術中・
術後疼痛の軽減を諮る。
自発呼吸下での麻酔管理が適さない症例（胸腔鏡手術、腹腔鏡手術、脳外科手術）では、調節呼吸に

せざるをえない。ただし、胸腔内圧の上昇により、肺血管抵抗は上昇するため、気道内圧は可能な限り低く、
ただし低換気による無気肺にならないようpositive end expiratory pressure（PEEP）5cmH2O 程度で設定
する。脳血流を増やすため、Pa CO2=40-45mmHg 程度を目安に換気回数を設定する。このように、肺血
管抵抗を意識した呼吸管理を行う。ただし、Fontan 循環と異なり、Glenn 術後では心拍出量は完全に肺血
流に依存するわけではないため、仮に肺血管抵抗が上昇しても下大静脈からの静脈還流で心拍出量を維持
することは可能である。そのため、Fontan 術後患者よりは血行動態の安定は容易といえるだろう。短時間手
術であれば観血的動脈圧は必須でない。
良好なGlenn 循環の症例では、手術直後の抜管が可能である。Glenn 手術後の陽圧換気と自発呼吸下

での血行動態と組織酸素飽和度を比較した研究が報告されている2)。その報告では心拍出量、中心静脈圧、
前額部における近赤外線分光法による値は自発呼吸下で有意に改善した。Glenn 手術後からFontan 手術 
前の限られた時期であるので、纏まった報告が少ない。Ochiaiらは、Fontan 待機中で腹腔鏡手術を受ける
患者をシリーズで調査しており、気腹による血行動態の影響は少ないと報告している3)。
一方、Fontan 不適応症例では、必要に応じてカテコラミンによる循環サポートを考慮する。このような症例
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では換気酸素不均衡や動静脈瘻によりチアノーゼが進行していることがあり、動脈血中の酸素含有量を鑑みる
とヘモグロビン値を高めに維持する必要がある。血行動態も不安定になりがちなので、観血的動脈圧をモニタ
リングする。

肺動脈狭窄のためFontan 手術不適応患者の、腹腔鏡下胆嚢摘出術の麻酔報告 4) では、観血的動脈圧
とオキシメトリー付き 中心静脈カテーテルをモニタリングして、カテコラミン併用下で問題なく周術期管理されて
いた。側弯手術の症例報告 5)では、観血的動脈圧、上大静脈圧モニタリング、経食道心エコーを用いていた。
腹臥位は血行動態的に不利であり、血圧維持のためカテコールアミンは必須である。このように、長時間手術
や侵襲が大きい手術では中心静脈カテーテル留置を考慮すべきである。

参考文献
1) 岡本浩嗣　先天性心疾患の非心臓手術の麻酔管理 麻酔 66:S1-S6, 2017
2) Huang J, Zhou Y, Zhu D. Systemic haemodynamics and regional tissue oxygen saturation after bidirectional 

cavopulmonary shunt: positive pressure ventilation versus spontaneous breathing. Interact Cardiovasc 
Thorac Surg 23:235-9,2016

3) 落合 晋　Glenn 術後の小児患者における腹腔鏡手術に対する麻酔法の検討 臨床麻酔 47:1271-2, 2023
4) 三浦皓子 , 小林隆史 , 鈴木健二 フォンタン手術不適用の三尖弁閉鎖症を合併した成人患者に対する腹腔鏡下胆嚢摘出術

の麻酔経験　麻酔 64: 416-20, 2015
5) Yu Arima, Ryu Okutani Clinical Pediatric Anesthesia 20: 222-226, 2014



78 79

第 6 章 注意すべき病態、事象第 6 章 注意すべき病態、事象

8. シャント性疾患

1. シャント性疾患
正常な心臓では左室から拍出される体血流量 (Qs)と、右室から拍出される肺血流量 (Qp)は等しく、体

肺血流比 (Qp/Qs)は1となる。しかし、先天性心疾患では心内シャントや心外シャントが存在し、多くの場合
Qp/Qs が1とはならない。麻酔や外科的治療はシャント血流に大きな影響を与え、心機能に著しい変化をもた
らす可能性がある1）。Qp/Qs が1より大きい場合は、肺血流が増加している。Qp/Qs が1より小さい場合は、
肺血流が減少しており、チアノーゼを呈する。生理的な状況によってシャント血流の方向が変化することがあり、
シャントが両方向性であることも多い2）。左 - 右シャントでは、酸素化された肺静脈血が体循環に拍出されず、
一部が再び肺に拍出される。右 - 左シャントでは、酸素を放出した後に、全身から還流した静脈血の一部が
肺をバイパスして、酸素化されることなく体循環に拍出される。いずれの場合も循環の効率は低下し、心室へ
の負担が増加する。ほとんどの患者で、シャント血流量が症状の重症度を決定する3)。
先天性心疾患を有する患者の非心臓手術では、血行動態を十分に把握して麻酔管理を行うことが大切で

あるが、シャントが存在する場合は、シャントを介する血流の調整が重要となる。シャントを有する患者の周術
期管理において最も重要なことは、十分な体血流を維持しつつ、体血流と肺血流のバランスをコントロールする
ことである。心内または心外シャントを流れる血液の量と方向は、肺血管抵抗（pulmonary vascular 
resistance：PVR）と体血管抵抗（systemic vascular resistance：SVR) 両方の影響を受ける。このため
PVRとSVRに影響を及ぼす因子を熟知することが重要となる( 表 )。PVRの低下とSVRの増加は、左 -
右シャント量を増大させる。反対に、PVRの増加とSVRの低下は、左右シャント量を減少させるか、右 - 左シャ
ントを生じさせる。

シャントを有する患者では、空気や血栓による奇異性塞栓の危険性があり、静脈ラインから空気が混入しな
いよう十分注意する。静脈ラインからの奇異性空気塞栓のリスクは、右左シャントによるチアノーゼを有する患
者で最も高く4）、左 -右シャントでは塞栓症の危険性は低いとされているが、術前に心房中隔欠損または卵円孔
開存を有する成人患者の非心臓手術では、周術期の虚血性脳卒中のリスクが上昇するとの報告があり4) 注意を
要する。また、陽圧換気、咳嗽、Valsalva手技、気管支攣縮、positive end expiratory pressure(PEEP)な
どによって生じる胸腔内圧の上昇は、左-右シャントの方向を右左に逆転させたり、両方向性にする可能性が
ある2）ことにも留意する。

2. 左 - 右シャント
左 - 右シャントでは、肺静脈からの血流の一部が肺に再還流するため、肺血流は増加し、シャント量分だけ

体循環への拍出量は減少する3）。肺の酸素化能に障害がなければ、体循環に拍出される血液の酸素飽和度
（SaO2）は保たれるが、組織への酸素供給量が低下する。

左 - 右シャントを来す疾患には、心房中隔欠損、心室中隔欠損、房室中隔欠損、動脈管開存などがある。
一般的に房室弁よりも前のレベルで左 - 右シャントがあると右心系、房室弁レベルよりも後ろに左右シャントがあ
ると左心系に容量負荷がかかる。

左 - 右シャント患者の血行動態管理の目標は、SVRの増加、PVRの低下によりシャント量が増加するため、
SVRの上昇を避け、PVR を高く維持することである5）。高い吸入気酸素濃度を避け、過換気による動脈血
二酸化炭素分圧の低下および代謝性アルカローシスを避ける。浅麻酔は交感神経刺激によりSVRを上昇させ
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るため、十分な麻酔深度を保つ。SVRの低減はPVR を増加させるのと同様の効果をもつ5）。右 - 左シャント
を伴うチアノーゼ性患者と比較すると、左 - 右シャントが優位な患者の麻酔は、特にPVR が慢性的に上昇し
ておらず心室機能が著しく低下していない場合には、一般的に良好に耐容されるが、周術期に左右シャントが
増悪して肺血流量がさらに増加することを防ぐ。
Blalock-Taussig シャント（BT シャント）術後や大動脈肺動脈シャントなどの心外シャントを有する患者では、

肺血流の全てあるいは一部をシャントに依存している。血液の酸素化のためには、体血圧を維持し、シャント血
流を保つことが重要となるが、流れすぎは体血流の減少と左室の容量負荷につながるためバランスに注意する。
左 - 右シャントによる肺血流増加が慢性化すると肺動脈閉塞性病変が進行し、PVR が上昇する。シャント

量と肺血管病変の進行は正の相関を示す。PVR がSVRよりも高くなると、シャント方向が右から左へ逆転し、
チアノーゼを呈するようになる。PVR が固定化され、不可逆的になるとEisenmenger 症候群となる。

3. 右 - 左シャント
右 - 左シャントでは、全身からの静脈血が体循環に拍出される。体循環の酸素含有量は、肺静脈からの血

液と混合する静脈血の量に比例して低下する。酸素含有量が低下すると、心拍出量が正常であっても、組
織への酸素供給量は低下する3)。
Fallot 四徴症に代表されるような、右-左シャントを有し、チアノーゼを呈する疾患では、体血管抵抗の低下、

PVR の上昇により、右 - 左シャント量が増加してチアノーゼが悪化する。右 - 左シャント患者の血行動態管理
の目標は、SVRを維持し、PVRの上昇を避けることである。チアノーゼが悪化した場合も，吸入気酸素濃度
を上昇させるよりSVRを上昇させるほうが，動脈血酸素飽和度の上昇につながることが多い5）。

全身麻酔導入時は、SVR が低下し、チアノーゼが悪化する可能性があるため、静脈麻酔薬の大量ボーラ
ス投与や高濃度の吸入麻酔薬の投与を避けて、SVRの低下を防止する。また、低酸素血症、高二酸化炭
素血症、代謝性アシドーシス、交感神経刺激などを避けてPVRの上昇を回避する。一般的に使用される麻
酔導入薬は安全に使用できるが、使用する薬剤の種類よりも投与量と投与速度が重要であるとされる6）。SVR
を上げるために血管収縮薬が必要な場合はフェニレフリンを投与するが、フェニレフリンはPVRも増加させる。
バゾプレッシンはPVRを増加させずにSVRを増加させる8）ため、フェニレフリンよりも望ましい可能性がある。
右 - 左シャントのある患者では，麻酔前の室内気での動脈血酸素飽和度の確認も重要である．麻酔導入時、
右 - 左シャントのある場合、吸入麻酔薬は効果の発現が遅れ7）、静脈麻酔薬は早まるが、左 - 右シャントの影
響は非常に少ない5）。
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( 表 ) 文献 9）より引用

血管抵抗に影響する因子 
・肺血管抵抗 (PVR) 増加

Hypoxemia
Hypercarbia (Hypoventilation)
Acidosis
High mean airway pressure (PEEP)
Sympathetic stimulation (α)
High viscosity (High Hct)
Cough and laryngeal spasm, Crying and straining

・肺血管抵抗 (PVR) 減少
Hyperoxemia
Hypocarbia (Hyperventilation)
Alkalosis
High FIO2

Vasodilators (nitroglycerin, PGE1 PGl2, etc.)
β- stimulants (isoproterenol)

・体血管抵抗 (SVR) 増加
Sympathetic stimulation
α- Adrenergic agonists
Low body temperature

・体血管抵抗 (SVR) 減少
Anesthetics
Vasodilators (nitroprusside, etc.)
α- Adrenergic antagonists
β- Adrenergic agonists
Calcium channel blockers                        

参考文献
1) Joffe DC, Shi MR, Welker CC. Understanding cardiac shunts. Pediatric Anesthesia 2018;28:316–25.
2) Gropper MA. (Ed.). Congenital Heart Disease in Adults. Miller’s anesthesia 10th ed. Elsevier. 2025
3) Sommer RJ, Hijazi ZM, Rhodes JF. Pathophysiology of congenital heart disease in the adult. PartⅠ: Shunt 

Lesions. Circulation 2008;117:1090-99.
4) Villablanca PA, Lemor A, So CY, et al. Increased risk of perioperative ischemic stroke in patients who 

undergo noncardiac surgery with preexisting atrial septal defect or patent foramen ovale. Journal of 
Cardiothoracic and Vascular Anesthesia 2020; 34: 2060-68.

5) 成人先天性心疾患診療ガイドライン（2017 年改訂版）
6) Lovell AT. Anaesthetic implications of grown-up congenital heart disease. Br J Anaesth 2004; 93: 129-39.
7) Huntington JH, Malviya S, Voepel-Lewis T, et al. The effect of a right-to-left intracardiac shunt on the rate of 

rise of arterial and end-tidal halothane in children. Anesth Analg 1999; 88: 759 –62.
8) Currigan DA, Hughes RJA, Wright CE, et al. Vasoconstrictor responses to vasopressor agents in human 

pulmonary and radial arteries: an in vitro study. Anesthesiology 2014 ;121:930-6.
9) 竹内護，森松博史．改訂版 小児心臓麻酔マニュアル. 2017メディカルフロントインターナショナルリミテッド
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9. 姑息術後（単心室は除く）

1. 姑息術の概要
姑息術は、体重が小さすぎるなどの理由で根治術を行うにはリスクが著しく高い患者において右左シャントに

よるチアノーゼの軽減や左右シャントによる心不全のコントロールのために行われる手術であり、疾患そのものを
完全に修復するものではない。姑息術を行うことで患者が根治術の施行に適した年齢や体重に達するまで待
機することが可能となる。姑息術で最も汎用されているものが、体肺動脈シャント術と肺動脈絞扼術である。
いずれも肺血流量を調整する手術で、体肺動脈シャント術は肺血流を増やし、肺動脈絞扼術は肺血流を減ず
る手術である。

（a）体肺動脈シャント術
体肺動脈シャント術はFallot 四徴症（tetralogy of fallot：TOF）などの肺血流減少性疾患や、肺動脈閉

鎖症などの肺血流を動脈管に依存している疾患、その他の肺動脈低形成疾患に適応となる手術である。
Blalock-Taussigシャント（BTシャント）原法は左鎖骨下動脈を離断し直接肺動脈へ吻合することで肺血

流を増加させる方法として開発されたが、十分な肺血流を得られない等の理由から、鎖骨下動脈と同側の肺
動脈をポリテトラフルオロエチレン（polytetrafluoroethylene：PTFE）グラフトでつなぐmodified Blalock-
Taussig シャント（MBTシャント）が主流となっている1)。また、上行大動脈と主肺動脈を人工血管で吻合す
るcentral shuntといった術式も行われている。我が国における体肺動脈シャント術後の院内死亡率は2.2%で
ある2)。シャント術後はSpO2 75-85%（PaO2 45-55mmHg）、Qp/Qs=1（Qp：肺血流量、Qs：体血流量）
前後が血行動態の目標となる3)。

（b）肺動脈絞扼術
肺動脈絞扼術は1952 年に心室中隔欠損に対する肺血流抑制を目的として初めて施行された4)。現在では

房室中隔欠損等の肺血流増加型の疾患や肺血流が増加した単心室症例、左心低形成症候群とその類縁疾
患等の全身もしくは下半身循環を動脈管に依存した疾患に対する両側肺動脈絞扼術、さらには左室圧の低下
した完全大血管転位・修正大血管転位に対する左室トレーニング目的など適応は広がっている一方で、近年
は早期の根治術が好まれることもあり施行件数は減少傾向にある5)。我が国での院内死亡率は、主肺動脈絞
扼術後で3.0％、両肺動脈絞扼術後で13.3%と高くなっている2)。
主肺動脈もしくは左右肺動脈にテープをかけて絞扼（バンディング）していく。至適絞扼の基準として

Trusler の基準（肺動脈周囲径を非チアノーゼ性心疾患：20 +体重 mm、チアノーゼ性心疾患：24+体重
mmに絞扼）が有名である6)。両側肺動脈絞扼術の場合、９–10mm が至適絞扼の目安となる。これらを基
準としながら、目標のSpO2 や肺動脈圧となるように絞扼の程度が決定される。施設によって異なるが、二心
室症例でPaO2 45-55mmhHg（SpO2 85–95%）、肺動脈平均圧は20–30mmHg，体血圧の30–50% 程度が
目標とされている。単心室症例ではより強めに絞扼を行いフォンタン手術到達率が向上することが報告されてお
り7)、PaO2 35-45mmHg（SpO2 75-85％）程度が目標となる。

2. 姑息術後患者の非心臓手術
（a）術前評価

心エコーで流出路の狭窄・逆流の程度を把握する。また両心機能、特に右室機能の評価は重要である。
右室圧負荷が認められる症例がほとんどで、またシャントに伴う肺高血圧の程度を把握することも重要である。
心臓カテーテル検査所見も重要であり、左心・右心各々の心内圧や肺動脈圧、各部位の酸素飽和度、肺血
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管抵抗（pulmonary vascular resistance：PVR）やQp/Qsの結果を把握しておく。

（b）術中循環管理
姑息術を行った後も並列循環は残存している。詳細は第 5 章の循環管理の項を参照されたいが、並列循

環の循環管理において重要なことは、全身への酸素供給量をDO2、体循環血流量 Qsとして、DO2≒1.34×
Hb×SaO2×Qsを適切に保つことである。並列循環においてSaO2とQs の維持はトレードオフの関係にある。
体肺動脈シャントや肺動脈絞扼術後は、シャント部やバンディング部が肺血流量に対する大きな抵抗となってい
るため、PVRの肺血流に与える影響は姑息術前と比較して減弱されるものの、PVRの変動によってQp/Qs
は変動する。特に体肺動脈シャント術後患者は、収縮期だけなく拡張期も体循環から肺循環へ血液が流れる
ため、拡張期血圧の低下や左室拡張期圧の上昇から冠血流量の低下を来す。このため、過度な体血管抵抗
（systemic vascular resistance：SVR）の上昇やPVRの低下によるQp/Qs 上昇には注意が必要である。
体血管抵抗調節因子・肺血管抵抗調節因子については把握しておく必要がある（第 5 章循環管理・呼吸管
理を参照）。また、Qsは全身の酸素消費量 VO2を用いてQs≒VO2/1.34×Hb×(SaO2-SvO2）（SvO2：混
合静脈血酸素飽和度）で表され、SaO2とSvO2 の較差が低くなるとQsは高くなる。このため、SvO2 の計測
は循環動態の把握に重要であるが、SvO2 は中心静脈血酸素飽和度 ScvO2と相関することが知られており8)、
ScvO2 で代用可能である。SaO2を計測するための観血的動脈圧ライン、ScvO2・中心静脈圧の計測や循環
作動薬投与のための中心静脈カテーテルの留置は循環動態の把握に有用であると考えられる。

（c）体肺動脈シャント術後の非心臓手術
BTシャント術後患者ではシャントに用いた鎖骨下動脈側の末梢では脈拍や血圧が低下し動脈圧を過小評

価するため、観血的動脈圧ラインを留置するならば反対側の上肢もしくは下肢に留置する必要がある。MBT
シャントならば血圧過小評価のリスクは少ないもののシャント側の血流変化によるシャント破裂や不正確な血
圧などの可能性があり、可能ならば避けるのが好ましい。またパルスオキシメータも脈拍の低下により探知し
難い可能性がある。
シャント血栓症はシャント術後から根治術間の突然死の主な原因として注意が必要である9）。シャント抜去時

のシャント管腔の最大狭窄率の平均値は34% で、21%が50% 以上の閉塞を示し、この狭窄は血栓と関連して
いたと報告されている10）。体肺動脈シャント術慢性期には、アスピリン服用群が非服用群に比し、血栓症が有
意に低率で死亡率も抑制されることが示されており11）、通常アスピリンによる抗血小板療法を行われている12）。
手術前後にアスピリンを中止するか否か、へパリン置換を行うか否かは個々の施設の判断に委ねられる。アス
ピリンを中止しない場合は術中の出血リスクに備えて輸血の準備を行う必要がある。またHt 値が5% 増加する
ごとに体肺動脈シャント閉塞のリスクは2.7 倍以上に増加すると報告があり、周術期のHtの過度な上昇（過粘
稠）に注意する13）。

（d）肺動脈絞扼術後の非心臓手術
大動脈縮窄複合や大動脈離断複合に対する両側肺動脈術後患者の場合、上肢には酸素化された血液

が、下肢には主肺動脈から動脈管を通じて脱酸素化された静脈血が流れる。血圧についても上肢下肢で異
なる可能性がある。これらの症例ではパルスオキシメータは上肢と下肢で測定し、動脈圧ラインについても可能
ならば上肢と下肢両方に留置する。
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10. 単心室（Glenn 手術前の並列循環）

1. 概要
単心室は出生 10 万人あたり約 31 人に影響を及ぼす疾患である1）。心房または心室レベルで完全な

mixing が生じ、1つの心室が肺循環と体循環の両方を担うものと定義される2）。
単心室循環として最も一般的なものは左心低形成症候群（hypoplastic left heart syndrome : HLHS）で、

単心室疾患全体の25%を占める。その他には両房室弁左室挿入、両房室弁右室挿入、純型肺動脈閉鎖、
三尖弁閉鎖、不均衡型房室中隔欠損などが挙げられる。我が国における単心室症の院内死亡率は3.6%で、
HLHSに限ると8.0%と高率である3）。
先天性大動脈狭窄症やHLHS、大動脈縮窄複合（CoA complex）、大動脈離断複合（IAA complex）

などでは全身や下半身循環を保つために動脈管の開存が必要であり、生後よりプロスタグランジン製剤の投与
が継続されている。Glenn 手術前の時点で肺血流量が過剰または不足している状態や、全身流出路狭窄の
有無を伴う場合があり、手術介入が必要な場合がある。肺血流量が過剰な場合は肺動脈絞扼術、不足して
いる場合は体肺動脈シャント手術が姑息術として行われる。また、半月弁による全身流出路狭窄があれば
DKS 吻合（Damus-Kaye-Stansel anastomosis）が行われる。HLHS ではステージ1 姑息術として、
Glenn 手術前にNorwood 手術もしくは両側肺動脈絞扼術＋動脈管ステントが行われることもある。このように、
単心室循環を引き起こす解剖学的奇形の多様性により患者の病歴・循環や全身の状態も多種多様であり、
個々の症例に対して適切に対応する必要がある。これらの手術の有無にかかわらず、Qp/Qs>1（Qp：肺血
流量、Qs：体血流量）、つまり肺血流が過剰な場合は動脈血酸素飽和度が高くなるが、Qs が不十分となり
全身への酸素供給が低下し得る。また高肺血流性肺高血圧を合併し肺うっ血を来している場合もあり、長期
にわたると筋性肺動脈の中膜・内膜肥厚、線維化が起こり肺血管抵抗（pulmonary vascular resistance：
PVR）上昇を伴う不可逆的肺高血圧を合併していることもある。一方でQp/Qs<1の場合、全身血流量は優
位であるが肺血流減少による低酸素血症により動脈血の酸素化が不十分で全身への酸素供給が不足してい
る可能性がある。Norwood 術後管理に代表されるように、乳児期は動脈血酸素飽和度（SaO2）>75%，混
合静脈血酸素飽和度（SvO2）>55%、平均動脈圧 >45 mmHg、拡張期血圧 >30 mmHg，Ht>45%など
を目標に管理される4) が、年齢によって目標とする値は変えることが好ましい。

2. 非心臓手術
（a）単心室の非心臓手術の合併症

Glenn 手術前、もしくは姑息手術を受けた単心室循環の患者の非心臓手術における術中の不整脈、低血
圧および酸素飽和度低下、術後のST 変化などの周術期有害事象の発生率は11.8%2）、また単心室患者が
非心臓手術を受けた際の院内死亡率は17%～ 22%と非常に高いと報告されている5)。
可能であれば待機的な非心臓手術はGlenn 手術が行われた後に予定すべきであるが、この集団における

非心臓手術は多くの場合緊急性が高く、手術の適応は主に消化器系や気道系の問題によるものである。壊
死性腸炎（necrotizing enterocolitis：NEC）は、外科的介入が必要となる主な原因の一つである。過剰
な肺血流や低下した体血流・心不全による低心拍出量症候群の場合や、動脈管が制限され動脈管ショック
（ductal shock）となった場合にNECのリスクが高くなる6)。
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（b）術前評価

術前評価は、Qp/Qs、心不全の有無、全身灌流の低下による臓器障害の可能性を判断するために不可
欠である。評価には、詳細な病歴、心血管状態、呼吸器状態、機能状態、バイタルサイン、心電図、心エコー、
胸部 X 線、および血液検査が含まれる。心エコー検査では、現在の心室機能、房室弁の状態、大動脈弓
の閉塞、シャントの開存性を評価する。心臓カテーテル検査は、肺動脈圧、肺血管抵抗、心室拡張期圧、
心房圧の評価に有用である7)。

（c）術中循環管理
単心室循環を持つ患者の管理の主な目標は、全身酸素供給および灌流圧を最適化することである。これは、

全身および肺循環のバランスを保つことで達成される。Qp/Qs＝SaO2-SvO2/SpvO2-SpaO2（SpvO2：肺静
脈血酸素飽和度、SpaO2：肺動脈血酸素飽和度）で計算される。全身の酸素供給量 DO2を最大化する
Qp/Qsは心拍出量によっても変動するが、HLHSのような単心室では1をやや下回る値であることが知られて
いる8)。心腔内で動静脈血が完全に混合されている条件ではSaO2とSpaO2 は等しくなるため、Qp/Qs= 
SaO₂-SvO₂/SpvO₂-SaO₂と表される。実際には先述の通りSaO2>75%、SvO2>55% 程度を目標に、体血
管抵抗調節因子・肺血管抵抗調節因子の調節を行う。一つの心室で肺循環と体循環を担っており、心肥大
により壁応力は代償されるものの正常時でも心臓への負荷がかかっており、さらなる負荷に対する循環予備能
は低下しているため心内膜下虚血リスクは高まる。バランスのとれた肺血流と全身血流の比率が維持されない
と、血行動態が不安定になり心血管系が虚脱する危険性がある。低いPaCO2 や高いPaO2など、PVRを急
激に低下させる換気介入は避けるべきである。同様に、急激に全身血管抵抗を増加させるような有害刺激や
薬剤の投与、浅麻酔も避けるべきである9)。モニタリングの侵襲度は、患者の臨床状態と予定された手術の内
容によって決定されるべきであるが、観血的動脈圧ラインの留置は血行動態の最適化に有用である。Qsは
SaO2とSvO2 の較差が小さければ増加するため、SvO2 は臨床的に重要な指標である6)。SvO2 は中心静脈
血酸素飽和度 ScvO2と相関することが知られており、ScvO2を計測するための中心静脈カテーテルの留置は
循環動態の把握に有用であると考えられる。
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11. 体心室右室（単心室症例は除く）

1. はじめに
正常心では左室から大動脈が、右室から肺動脈が起始しており、左室が体循環へと血液を送り出す体心

室としての役割を果たす。右室は肺循環へと血液を送り出すが、大動脈圧に比べて肺動脈圧は低いため、
通常は高い圧に曝されることはない。右室の特徴として、容積は左室より10–15％大きいが、心筋重量は左室
の1/3 未満である。左室の心筋は３層構造であるのに対して右室の心筋は２層構造であり、壁厚も左室は
7-11mm であるが、右室は2-5mmと薄い1）。そのため、右室は左室に比較して容量負荷には強いが、圧負
荷には非常に弱い。右室には三尖弁が付着している。先天性心疾患には単心室疾患が存在し、右室型単
心室の場合は右室が体心室を担う。しかし、単心室疾患以外でも右室が体心室を担う場合があり、本稿では
それらの疾患について解説する。

2. 体心室が右室となる疾患
（1）完全大血管転位 (transposition of the great arteries: TGA) の心房スイッチ
 手術後
TGAは、右室から大動脈が、左室から肺動脈が起始し、心室大血管不一致となる疾患である(図 1)。

全身から戻ってきた静脈血が右室から大動脈を通って再び全身へと拍出され、肺で酸素化された動脈血が左
室から肺動脈を通って再び肺へと拍出される。体循環と肺循環が並列して存在するため、生存のためには、
心房間交通、心室中隔欠損（ventricular septal defect：VSD）、または動脈管で動静脈血が混ざりあう必
要がある。VSD がないⅠ型、VSD があるⅡ型、VSD＋肺動脈狭窄を合併するⅢ型に分類される。

図 1 完全大血管転位 (TGA)
右室から大動脈が、左室から肺動脈が起始する。全身から戻っ

てきた静脈血が右室から大動脈を通って再び全身へと拍出され、
肺で酸素化された動脈血が左室から肺動脈を通って再び肺へと拍
出される。図はTGAⅠ型であり、心室中隔欠損はなく、心房間交
通で動静脈血が混合している。
LA：左房、RA：右房、LV：左室、RV：右室、Ao：大動脈、
PA：肺動脈
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TGAのⅠ型、Ⅱ型に対しては、通常は、大動脈と肺動脈をスイッチして冠動脈を移植する大血管スイッチ手

術（arterial switch operation：ASO）が行われる。しかし、冠動脈の走行異常などの理由で技術的に困
難である場合には、心房スイッチ手術 (Senning 手術、Mustard 手術) が行われることがある(図 2)。1980
年代中頃にASO が一般的になる前には、TGAに対しては心房スイッチ手術が行われていた2）。心房スイッチ
手術が行われた場合、血流は右房→左室→肺動脈→肺静脈→左房→右室→大動脈と流れる。右室が体心
室となるために高圧に曝されるが、多くの場合は成人期まで無症状となる3)。心房スイッチ手術後の30 年生存
率は60%と報告されている4)。

図 2 心房スイッチ手術後

血流は右房→左室→肺動脈→肺静脈→左房→右室→大動脈と流れるため、右室が体心室となる。
LA：左房、RA：右房、LV：左室、RV：右室、Ao：大動脈、PA：肺動脈

（2）未修復の修正大血管転位 (congenitally corrected transposition of the 
 great arteries：cc-TGA)
cc-TGAは、胎生期に原始心臓管が逆向きにループする(Ｌループ)ことにより左右の心室の位置関係が

入れ替わり、左室が右側に、右室が左側に位置して、心房心室不一致および、心室大血管不一致となる疾
患である(図 3)。血液の流れは、右房→解剖学的左室→肺動脈→肺静脈→左房→解剖学的右室→大動
脈となり、機能的には正常であるが、解剖学的右室が体心室となり、体血圧に曝されることになる。cc-TGA
で合併心奇形を伴わない場合、血行動態は正常であり、小児期および青年期までは比較的無症状に経過す
ることが多く、高齢になるまで未診断の場合もある5-7）。
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図 3 修正大血管転位 (cc-TGA)

血液の流れは、右房→解剖学的左室→肺動脈→肺静脈→左房→解剖学的右室→大動脈となり、
機能的には正常であるが、左側にある解剖学的右室が体心室となる。
LA：左房、RA：右房、LV：左室、RV：右室、Ao：大動脈、PA：肺動脈

3. 体心室右室の問題点
右室が体心室であることの問題点として、右室機能不全 8）、三尖弁逆流 9）、不整脈 10）があげられる。構

造的に脆弱な右室が体心室として体血圧に曝され続けると、心拍出量を維持するために代償性に拡大し、経
年的に右室機能不全に陥る3,8,11）。また、右室壁の肥大も起こり、右室拡張末期圧が上昇して冠血流が減少
する。右室拡大に伴って弁輪も拡大し、三尖弁逆流が起こるが、逆流は経時的に悪化するため、右室機能
不全とともに心不全悪化の原因となる3）。cc-TGAではEbstein 奇形病のように三尖弁の中隔尖と後尖が心
尖部方向に偏位することがあり、三尖弁逆流の重症化の一因となる9）。不整脈も高頻度に起こる。cc-TGA
は房室ブロックの発生率が高く、経年的に増加し、成人期には30％に達する12）。房室結節が前方偏位して機
能的特性が変化するためと考えられている13）。TGAの心房スイッチ手術後も、7 年後の洞調律維持率は56-
66%と低い10）。両者共に、上室性頻拍・心室頻拍の出現や完全房室ブロックの進行により、血行動態はさら
に悪化する10,14）。
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12. 冠動脈の異常（移植後も含む）

1. はじめに
先天性心疾患における冠動脈の異常には様々なものがある。本稿ではその中でも、代表的かつ致死的に

なりうる、左冠動脈肺動脈起始(anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary 
artery：ALCAPA)、冠動脈対側冠動脈洞起始（anomalous origin of the coronary artery from the 
opposite sinus）、完全大血管転位(transposition of the great arteries：TGA)の「大血管スイッチ手術」
または「ASO」後について解説する。

2. 左冠動脈肺動脈起始
ALCAPAは、本来なら左冠動脈洞から起始する左冠動脈が肺動脈から起始している疾患である。発生

頻度は300000 出生に1例と非常に稀であるとされていたが1)、比較的近年の研究では4000-5000 出生に1
例程度であると報告されている2,3)。左冠動脈の血流は肺動脈からの酸素飽和度の低い静脈血によって供給
されるが、出生後の肺血管抵抗低下に伴い肺動脈圧が低下すると、左冠動脈の血流低下により心筋虚血と
なる。左冠動脈の血流は逆行性(右冠動脈の側副血行路→左冠動脈→肺動脈)になることもあり、“coronary 
steal”と呼ばれる。右冠動脈と左冠動脈の間に十分な側副血行がある場合には成人期まで生存する症例
(成人型)もあるが4)、多くの場合、生後 2-3 か月で心筋虚血による左室機能不全からうっ血性心不全を発
症する(乳児型)。左室拡大や弁輪拡大、虚血のために僧帽弁逆流を合併していることが多い。未治療で
の生後 1年以内の死亡率は90% 以上であり5)、突然死する場合もある6)。乳児型では、診断確定後、速や
かに外科手術による冠動脈の再建を行う。成人型では平均 35 歳での突然死の発生率が80-90%と高く7)、
無症状でも外科手術を行うことが推奨されている8)。しかし、緊急の非心臓手術を受ける患者が術前検査
で初めてALCAPAと診断され、冠動脈の再建を行わずに当該非心臓手術を行う場合もありうる9)。麻酔
管理における注意点は、頻脈を避け、体血圧を維持し、冠血流を維持することと、肺動脈からの左冠動
脈血流を維持するために肺血管抵抗の低下を防ぐことである(肺血管抵抗の管理については、他章参照)。
適切な前負荷および心収縮力の維持も重要である9,10)。

3. 冠動脈対側冠動脈洞起始
左冠動脈が右冠動脈洞から起始、または右冠動脈が左冠動脈洞から起始する異常であり、単一冠動脈の

場合もある。様々なパターンがあるが、左冠動脈が両大血管間を走行しているタイプ(図 1)はmalignant 
courseと呼ばれ、心筋虚血症状や突然死との関連が高い11)。心筋虚血発生のメカニズムとして、両大血管
による冠動脈の圧迫 12) や、運動負荷などにより両大血管が拡大して圧迫がさらに増強することが考えられてい
る12,13)。大動脈壁内走行を伴う症例では、運動時に壁内の圧が上昇することによる冠動脈狭窄、冠動脈入
口部の急峻な角度やスリット状の狭窄などが虚血の原因と考えられている14)。
American college of cardiology/American heart association（ACC/AHA）ガイドラインにおける外

科手術の適応（クラスⅠ）は以下である15)。
・左冠動脈主幹部が大血管間を走行する場合
・冠動脈が大血管間または大動脈壁内を走行し、冠動脈圧迫による虚血が確認された場合
・右冠動脈が大血管間を走行し、虚血が確認された場合
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 図 1　冠動脈対側冠動脈洞起始のmalignant course
(参考文献 16より改変引用)

左冠動脈が右冠動脈洞から起始し、両大血管の間を走行している。
a：左右の冠動脈が右冠動脈洞から別々に起始
b：左右の冠動脈が単一冠動脈として右冠動脈洞から起始
c：左冠動脈が大動脈壁内を走行
d：左冠動脈が心室中隔内を走行
N：無冠動脈洞、L：左冠動脈洞、R：右冠動脈洞、PA：肺動脈、RVOT：右室流出路

4. 大血管転位の大血管スイッチ手術後
TGAは、心室と大血管の結合の不一致のため、右室から大動脈が、左室から肺動脈が起始している疾

患であり、心室中隔欠損 (ventricular septal defect：VSD) がないⅠ型、VSD があるⅡ型、VSD＋肺動脈
狭窄を合併するⅢ型に分類される。Ⅰ型、Ⅱ型に対しては、大動脈と肺動脈をスイッチして冠動脈を移植する
ASO が行われる( 体心室右室の章を参照)。TGAにおける冠動脈の走行パターンは多様である。Shaher
分類 17)(図 2) がよく知られており、1 型 (左冠動脈主幹部がleft sinus から、右冠動脈がposterior sinus
から起始)、2 型 (左冠動脈前下行枝がleft sinus から、右冠動脈と左冠動脈回旋枝がposterior sinus か
ら起始) が主で、9 型まで存在する。単一冠動脈の場合や冠動脈が壁内走行している場合には、ASO 後の
死亡率が上昇すると報告されている18)。ASOで冠動脈移植が行われた後は、冠動脈の解剖学的ねじれや圧
迫、局所またはびまん性の線維細胞性内膜肥厚、遠位冠動脈の狭小化などにより冠血流予備能が機能的に
低下し、術後早期および後期に冠動脈灌流低下が起こることがある19-21)。ASO 後の25 年生存率は97％と報
告されているが22)、遠隔期合併症としての冠動脈狭窄は3.6 ～ 17.4％に認めるため、決して少なくない23)。
ASO 後の患者に非心臓手術が予定された場合、先天性心疾患の管理に精通した循環器専門医によるフォ
ローアップが継続されていることを確認することが重要であり、構造的または機能的な異常が存在する場合に
は、最近の心エコー検査の結果を把握しておく必要がある24)。ACC/AHAガイドラインでは、3～ 5 年ごとに
心エコー、核シンチグラフィー、運動負荷試験などの非侵襲的な検査を行うことが推奨されている15)。
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図 2　Shaher 分類
( 参考文献 17より改変引用 )

左：Shaher1：左冠動脈主幹部がleft sinus から、右冠動脈がposterior sinus から起始している。
中：Shaher2A：左冠動脈前下行枝がleft sinus から、右冠動脈と左冠動脈回旋枝がposterior sinus の

単一の開口部から起始している。
右：Shaher2B：左冠動脈前下行枝がleft sinus から、右冠動脈と左冠動脈回旋枝が別々にposterior 

sinus から起始している。
PA：肺動脈
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13. 抗凝固薬、抗血小板薬の服用
先天性心疾患患者の通常の生活においての抗血栓療法（抗凝固療法または抗血小板療法）に関する推

奨とエビデンスレベルは、表１の通りである1）。しかし、手術中は通常の生活よりも高い出血リスク下にある（表
1の前提となる条件から外れる）。そのため、手術を行う場合は、それぞれの患者の病状と手術の内容から、
血栓リスクと出血リスクのバランスを考慮して、抗血栓薬の休薬の判断を行う必要がある1-3）。一般的な成人心
疾患患者の非心臓手術に関するガイドラインでの推奨とエビデンスレベルは、表 2、表 3、表 4の通りである２）。
ここで、出血低リスク手術とは、歯科手術、白内障手術、通常消化管内視鏡（生検やポリペクトミーを伴わな
い）、体表面手術、などを指す2）。しかし、先天性心疾患患者に特化したエビデンスは十分ではない１）。個々
の患者の状況に応じて、血栓形成のリスクと出血リスクの評価と治療方針決定（休薬期間が満たされる前に
緊急手術を施行するかどうかも含めて）について、内科・外科・麻酔科による複数科での協議と患者および
その家族への同意を図ることが望ましい1,2）。
ワルファリンを休薬する際には、術前 3～ 5日前に休薬する1,2）。ワルファリンを内服している先天性心疾患患

者の多くは血栓リスクが高いために処方されている（そうでなければワルファリン以外の抗血栓療法が選択され
る傾向にある）ので、休薬時にはヘパリン置換が必要となることが多い。ヘパリンを投与されている患者では、
術前 4～ 6 時間前に中止する1,2）。術後は早期にヘパリンを再開し、病態が安定したらワルファリン療法を再開
し、PT-INR が治療域に入ったらヘパリンを中止する1）。

現在、直接作用型経口抗凝固薬（direct oral anticoagulant：DOAC）の先天性心疾患患者への適応
は確立していない。そのため、休薬と再開についての知見も不十分である。
アスピリン自体の抗血小板作用は弱いため、一般的な成人心疾患患者の非心臓手術では、他の抗血小板

薬、抗凝固薬と併用されていない場合は、アスピリンを休薬しないで手術を施行することもある。しかし、先天
性心疾患患者は、低心機能、チアノーゼ、肝障害、腎障害、凝固因子消費などの出血性素因を持つことが
ある点を勘案する必要がある。アスピリンを休薬する際には、術前 7日前に休薬する1）。血栓塞栓症リスクの
高い症例では、休薬期間中は、脱水の回避、輸液、ヘパリンの投与などを考慮する1）。
抗血栓療法中の区域麻酔・神経ブロック

については、日本ペインクリニック学会・日
本麻酔科学会・日本区域麻酔学会が合同
でガイドラインを出している3）。区域麻酔・
神経ブロックを施行する場合は、この推奨
に従うとよい（表 5、表 6、表 7）。一般の
患者では、アスピリンを含む（nonsteroidal 
antiinflammatory drugs：NSAIDs）内
服中の脊椎麻酔・硬膜外麻酔は禁忌では
ない、とされているが、先天性心疾患患者
においては、前段に述べたような出血性素
因を評価したうえで判断する必要がある。
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14. 妊娠と出産

1. 妊娠と分娩転帰
妊娠正期は妊娠 37 週から41 週である。22 週から36 週までの出産を早産、22 週未満は流産と定義される。

先天性心疾患合併妊婦では早産や低出生体重児が多い1)。

2. 妊娠中の生理的変化
心疾患合併がない場合は心拍出量は妊娠初期から増加し、妊娠 32 週で妊娠前の1.3 ～ 1.5 倍となり、そ

の後は分娩まで横ばいである。心拍出量の増加は、心拍出数と一回拍出量の両者の増加による。しかし心
疾患合併妊婦においては、正常な心拍出量増加に達していないかもしれない。正常妊娠においては、循環
血漿量も妊娠 30 週すぎに妊娠前の1.5 倍程度に達する。心拍出量増加に伴い血管抵抗は減少するため、
血圧は上昇しない。経腟分娩中は痛みに伴って心拍数、心拍量、血圧が増加する。さらに子宮収縮により
循環血液量が300 ～ 500mL 増加する。
妊娠中は、赤血球の増加に比して循環血漿量の増加が多いために貧血傾向となる。ほとんどの凝固因子

が増加するために血栓傾向となる。
酸素消費量は増加するが、その増加分を上回って分時換気量が増加し、PaCO2 は30 mmHg 程度である。

代償性代謝性アシドーシスがみられる。
血管壁は脆弱化してコンプライアンスが増加する。心拍出量増加も伴い大動脈径は軽度拡大する。

3. 心疾患合併妊婦の妊娠リスク評価
分娩期だけでなく妊娠中から産後にかけての妊娠リスクの評価法として、Modified WHO 分類が広く用い

られる（表 1）2）。さらにCARPREGスコア（表 2）、ZAHARAスコア（表 3）も合わせて総合的に評価され
る3)。ハイリスクとなる解剖学的、身体生理学的な因子は非妊娠成人に準ずる（第 3 章「先天性心疾患患者
の非心臓手術におけるリスク評価」参照）。妊娠に特徴的なものが大動脈二尖弁 / 大動脈拡張と機械弁であ
る。妊娠に伴う大動脈中膜の脆弱化と心拍出量に伴い、大動脈解離は破裂のリスクは増加する。そのため
大動脈二尖弁などのaortopathy のハイリスク疾患では妊娠リスクが高まり4)、妊娠前の大動脈径が大きいほ
ど高リスクとなる。機械弁の妊婦はまれではあるが、妊娠に伴う凝固能亢進とワルファリンの催奇性のため、妊
娠中は非妊娠時とは異なった抗凝固療法を要する。機械弁合併の妊婦では出血性合併症と血栓性合併症の
両者のリスクが高い5)。最近の欧州循環器学会（ESC）の登録研究によると、機械弁合併の流産または死産
のリスクは20％に及ぶことも報告されている5)。
Modified WHO 分類に応じた好ましい診療体制は表 1の通りである2)。「高次病院」と「循環器疾患合

併妊娠のエキスパート病院」に求められる基準の目安を表 4に示す3)。
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表 1 modified WHO 分類による先天性心疾患ごとの妊娠リスク

    日本循環器学会、日本小児循環器学会、日本成人先天性心疾患学会合同ガイドライン
    2025 年改訂版　成人先天性心疾患診療ガイドライン　より

表 2 CARPREG II リスクスコア
 本邦独自の内容を追加したもの

    日本循環器学会 / 日本産科婦人科学会合同ガイドライン
    心疾患患者の妊娠・出産の適応，管理に関するガイドライン（2018 年改訂版）より
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表 3 ZAHARAリスクスコア
 本邦独自の内容を追加したもの

日本循環器学会 / 日本産科婦人科学会合同ガイドライン
心疾患患者の妊娠・出産の適応，管理に関するガイドライン（2018 年改訂版）より

4. 心疾患合併妊婦の妊婦管理する施設の基準
中等度の心疾患合併妊婦の妊婦管理する施設の基準として、麻酔科医、新生児科医の常駐、カテーテル

インターベンションや心臓血管手術を24 時間体制で行えるなどが挙げられる（表 4）2)。

表 4「高次病院」および 「循環器疾患合併妊娠の
 エキスパート病院」の基準の目安

日本循環器学会 / 日本産科婦人科学会合同ガイドライン
心疾患患者の妊娠・出産の適応，管理に関する
ガイドライン（2018 年改訂版）より
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5. 分娩様式の選択
帝王切開が選択されるのは、産科的な適応がある場合に加えて心機能低下、経腟分娩中の血圧変動で

循環動態が破綻しやすい場合（Marfan 症候群、大動脈弁狭窄、肺動脈狭窄、Fontan 循環などの一部）、
肺高血圧、コントロール困難な不整脈、機械弁、チアノーゼを呈する場合などである2)。心疾患適応に関する
基準は明確なラインはなく、各施設の方針や、分娩時の心疾患以外の状況を加味して決断される。

6. 帝王切開術の麻酔管理
非心疾患患者では一般に脊髄幹麻酔が第一選択となる。児への麻酔薬の移行が少ないこと、気道確保に

伴う母体リスクを回避できること、そして母体が分娩時に覚醒し早期母子接触することで母児関係の確立しや
すくなるためである。先天性心疾患合併妊婦において特定の麻酔法の優位性は示されていない3)。肺高血圧
症（先天性以外の原因も含む）においては、脊髄幹麻酔の方が術後の酸素化や循環動態が良好であること
が示唆されている4, 5)。症例や施設の状況に応じて麻酔法を選択する。
心不全による肺水腫で仰臥位が取れない場合、人工呼吸を要する場合は全身麻酔の良い適応となる。一

方、過去の報告では、中等度から重度の先天性心疾患を合併していても脊髄幹麻酔が多く選択されており6,7)、
Fontan 循環 8,9) や大動脈弁狭窄 10)における硬膜外麻酔や脊髄くも膜下硬膜外併用麻酔の報告もある。
脊髄幹麻酔では強い血管拡張作用への対策を要する。正常妊婦においては体血管抵抗が減少し心拍出

量が増加する11)。脊髄くも膜下麻酔は硬膜外麻酔に比べて麻酔効果の確実性は高いが、麻酔効果の発現
が早い。急速な体血管抵抗の低下を避けたい場合には硬膜外麻酔、あるいは低用量の脊髄くも膜下麻酔と
硬膜外麻酔を組み合わせた脊髄くも膜下硬膜外併用麻酔とする。または血管収縮薬をタイトレーションして体
血管抵抗を維持することも可能である。Fontan 循環では陽圧換気を避けられることが脊髄幹麻酔のメリットと
なる。

妊娠中に抗血栓療法を受けている心疾患妊婦は多い。抗血栓療法中の脊髄幹麻酔に関するガイドが複数
発出されている12,13)。
児娩出後には子宮収縮薬としてオキシトシンやメチルエルゴメトリンが用いられる。オキシトシンは血管拡張作

用を有し、非心疾患妊婦では血圧低下、心拍数増加、心拍出量増をきたす14,15)。ウサギの摘出心では心拍
数低下と心収縮力低下が観察されている16)。心電図のST 低下を来すこともある15)。メチルエルゴメトリンはセ
ロトニン受容体作動薬でα受容体の部分作動薬でもある。血管収縮作用を持ち、冠動脈攣縮をもたらす場合
もある17)。いずれの子宮収縮薬もボーラス投与を避け、必要最小量を少量ずつ投与する。

7. 経腟分娩における鎮痛
経腟分娩の痛みはカテコラミンを放出させ、頻脈、血圧上昇、心拍出量増加、過換気をもたらす。これら

の変化を避けるべき先天性心疾患妊婦には分娩時鎮痛を行うことが望ましい（クラスⅠ、レベルC）。しかし分
娩時鎮痛を要する先天性疾患の種類と程度に関する基準はない。これまでにはFontan 循環 8)、Ebstein 奇
形 18)、修復術後の右室圧上昇と重度肺動脈逆流伴うFallot 四徴症 19)、Marfan 症候群 20)などにおいて脊
髄幹鎮痛管理のケースシリーズが報告されている。
先天性心疾患妊婦における分娩時鎮痛は分娩早期から開始されることが一般的である。帝王切開麻酔に

円滑に移行できることも、分娩時の脊髄幹鎮痛のメリットである。
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8. 帝王切開術、経腟分娩時の循環モニタリング
標準モニタリングに加え、症例に応じて観血的動脈圧、非侵襲的心拍出量、中心静脈圧、肺動脈カテー

テル、経食道心エコーなどを用いる。経腟分娩中の産婦は体動があり、中心静脈圧や肺動脈カテーテルの評
価が難しい。

9. 産後管理
産直後は子宮からの血液がauto-transfusionされる。さらに産後数日は血管外の水分が血管内に戻るた

め、前負荷が増加する。先天心疾患以外も含む心疾患患者において、心不全や不整脈などの心イベントが
多いのは、分娩中から産後 1 週間にかけてである21)。
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15. 感染性心内膜炎の予防
感染性心内膜炎（infectious endocarditis：IE）は心大血管に感染巣を持つ血流感染症である。弁逆

流やシャントなど異常血流による心大血管内膜の損傷が発症の基盤となるため、器質的心疾患を持つ症例に
発症しやすい。先天性心疾患では1）、心室中隔欠損や動脈管開存、チアノーゼ性心疾患などに多く、先天
性大動脈二尖弁などの先天性弁膜症も狭窄や閉鎖不全といった機能障害があると発症しやすい。また、先
天性心疾患術後であっても、逆流やシャントの遺残、人工弁や人工血管、ペースメーカやパッチなどの人工物
を使用した手術を受けた症例にもIE 発症は多い2）。
これらの基礎疾患を持つ症例で、血管内へ細菌が侵入することが契機となってIE が発症する。う歯、歯

周病など口腔内疾患では溶血性連鎖球菌、大腸疾患や泌尿器疾患では腸球菌、アトピー性皮膚炎などの皮
膚疾患ではブドウ球菌が起因菌となる。黄色ブドウ球菌は鼻腔内常在菌であるが、耳鼻科疾患以外に対する
手術後に発症するIEの起因菌としても多い3）。
手術時には皮膚消毒が行われるが、皮膚に付着する細菌を完全に除去することは困難である。このため、

IE 発症の高リスク症例（表１）では、術直前に抗菌薬を投与してIEの発症を予防する必要がある。手術で
生じた一過性菌血症時に、有効な血中濃度の抗菌薬が存在することで、IE 発症を予防できる。高リスク疾
患であるチアノーゼ性心疾患、心室中隔欠損、動脈管開存、大動脈縮窄、人工弁置換術や人工血管を使
用した修復術後（ラステリ手術やシャント手術など）の症例に、非心臓手術を行う際には抗菌薬の予防的投
与を行うことが推奨される（表２）4）。欧米では、抗菌薬によるIE 予防の有効性の低さ、抗菌薬の副作用リス
クなどの観点から術前の予防的抗菌薬投与を推奨しないガイドラインが増えている5）。しかし、日本では、IEに
よる死亡率や合併症発症率が高いこと、抗菌薬投与にかかる医療費が安価であること、単回または短期間の
投与による副作用発生率が低いことから、高リスク症例には予防的抗菌薬投与が推奨されている。特に、抜
歯前の予防的抗菌薬投与は強く推奨されている4）。過去にIEの既往を有する症例も再発リスクが高いため、
予防的投与を行うべきである。逆に、２次孔型心房中隔欠損や純型僧帽弁狭窄、遺残シャントを持たないシャ
ント性心疾患術後ではIE 発症リスクが低いので、予防的投与は推奨されない。

IEの高リスク症例に非心臓手術が行われる際、予防的抗菌薬投与に推奨される薬剤を表３に示した。溶
血性連鎖球菌が起因菌として予測される手術を受ける成人ではアモキシシリンを2.0 g、小児では50 mg/ kg
体重を術前 1 時間以内に経口投与することが推奨される（表３）。経口投与が困難な症例では、アンピシリン 
1gの点滴静注も推奨される4）。手術が長引く場合には、点滴静注で追加投与を行う。ペニシリン系薬剤にア
レルギーを持つ症例には、クリンダマイシンやアジスロマイシンの投与が推奨されるが、耐性菌の検出が報告さ
れているため、注意を要する。また、う歯、歯周病など口腔内疾患を有する症例では、歯磨きなどの日常生
活でも菌血症を来たすことが報告されていて6）、口腔内を常に清潔に維持する必要がある。非心臓手術を予
定している症例には、歯科口腔外科的診察を受けさせ、治療を要する疾患が見られた場合には、術前に適
切な処置を行うことが勧められる。
手術時の皮膚切開では、皮膚常在菌である表皮ブドウ球菌の侵入が予想されるが、アトピー性皮膚炎では

黄色ブドウ球菌による菌血症をきたしやすい3）。アトピー性皮膚炎の有無にかかわらず、長期的にステロイドな
どの免疫抑制剤が使用されている症例ではIE 予防が必要である。術前には皮膚の清潔に留意し、術野に
皮膚感染症がある場合には術前の治療や、予防的抗菌薬投与が必須である。
カテーテルを血管内に留置すると短期間でカテーテル先端に血栓が形成される。当初は無菌性血栓である

が、菌血症によってDuke 診断基準に記載された心内人工物に付着する感染性疣腫となりえる7）。補液や栄
養管理の目的で静脈カテーテルが長期間留置された場合には、IE 発症の高リスクであると考える。カテーテル



106 107

第 6 章 注意すべき病態、事象
は人工物であり、バイオフィルム形成によって抗菌薬による治療が不完全になることがある。カテーテル穿刺部
の皮膚の清潔に注意するとともに、カテーテルの早期抜去や定期的交換を検討する。ペースメーカや体内式
除細動器を植込まれた症例は年々増加し、これらの植込型デバイスへの感染も増加している2）。デバイス本体
を植込んだ皮膚ポケットに感染徴候がある場合には、非心臓手術前にリードを含めて抜去し、術後に再挿入
することが求められる。感染徴候がない症例にも、予防的抗菌薬の静注が推奨される。その際にはブドウ球
菌に有効性を持つ抗菌薬を投与することが推奨される5）。人工弁置換や、遺残シャントを有する欠損孔パッチ
閉鎖術後でも、予防的抗菌薬投与が推奨される。
膿瘍など感染巣に対する外科的治療に対しては、既に治療として抗菌薬投与が行われていない場合に予

防的抗菌薬投与が必要となる。経膣分娩や帝王切開時の予防的抗菌薬投与は推奨されないが、経尿道手
術や経膣手術時には腸球菌を対象とした予防的抗菌薬投与が推奨される。これらに加えて、大腸ポリープな
ど大腸疾患の手術にも、同様の抗菌薬投与が推奨される。腸球菌には耐性菌が多く、抗菌薬の選択に注意
を要し、アンピシリンやアモキシシリン、バンコマイシンが使用されることが多い8）。

表１：抗菌薬の予防的投与を必要とする先天性心疾患およびその術後
1. IE の既往
2. 人工弁・人工血管置換術後
3. 心室中隔欠損、動脈管開存
4. チアノーゼ性心疾患 (Fallot 四徴症、完全大血管転位など)
5. 大動脈二尖弁など大動脈弁疾患、大動脈縮窄
6. デバイス植込術後 ( ペースメーカや除細動器 )
7. 逆流性弁膜症合併

表２：抗菌薬の予防的投与を必要とする非心臓手術
A. 術前に抗菌薬予防投与を推奨する手術
1. 歯科口腔手術：歯周囲疾患手術，インプラント植込術など
2. 耳鼻咽喉科手術：扁桃・アデノイド摘出術
3. デバイス植込術 ( ペースメーカや除細動器など)
4. 細菌感染巣に対する手術 ( 膿瘍、皮膚感染症など)

B. 術前に抗菌薬予防投与が望ましい手術
1. 胆道系手術
2. 大腸手術
3. 前立腺・尿道手術 ( 経尿道的前立腺切除術 TUR-Pを含む)
4. 経膣的手術
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表３：予防的投与に使用する抗菌薬
1. 歯科口腔手術では溶血性連鎖球菌に有効性を持つ薬剤
　・ペニシリン系：アモキシシリン 2g 経口単回投与、または、アンピシリン 1 ～ 2g 点滴静注など
　・ペニシリンアレルギー時：クラリスロマイシン400mg 経口単回投与、または、クリンダマイシン 600mg

点滴静注など 
2. 皮膚疾患ではブドウ球菌に有効性を持つ薬剤：バンコマイシン
3. 大腸疾患、泌尿器疾患、経膣手技では腸球菌に有効性を持つ薬剤：アモキシシリン2 g 経口単回投与、
　アンピシリン 1 ～ 2 g 点滴静注、バンコマイシン
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16. カテーテル治療
先天性心疾患に対するカテーテル治療は、心内修復術と同等の修復効果を低侵襲で達成しようとする治療

と、外科治療と協調した段階的治療の一環として姑息的効果を目的としたものに分けられる。前者のカテーテ
ル治療後における非心臓手術時の麻酔管理は、原則的に外科的な心内修復術後と同様であり、後者は姑息
手術後の血行動態に応じて異なる。

1. 最終治療としてのカテーテル治療
（a）バルーン弁形成術

経皮的バルーン肺動脈弁形成術は有意な圧較差のある肺動脈弁狭窄のほとんどに対する第一選択の治療
として広く行われており、長期予後も良好である。経皮的バルーン大動脈弁形成術は弁置換やRoss 手術へ
の橋渡し的な治療として行われる。新生児・乳児期早期にポンプ機能障害を来す重症大動脈弁狭窄では救
命的治療として行われることが多い。いずれも麻酔管理は残存する圧較差や閉鎖不全の程度に依存するが、
軽症の場合は心内膜炎の予防処置以外、特別の注意を要しない。

（b）血管形成術
肺動脈狭窄や大動脈縮窄に対してバルーン血管形成術やステント留置が行われる。ステント留置では、最

終的に成人の血管径まで拡大できるステントを留置するのが原則であるが、次期手術時に摘出または切開する
ことを前提として姑息的なステント留置を行うこともある。

麻酔管理は術後の右室圧、体血圧や圧較差に依存し、外科治療後と同様である。ステント留置後には原
則として6 か月間抗血小板薬が投与されることに留意する。

（c）血管塞栓術
冠動脈瘻、肺動静脈瘻や心内修復術後に残存した側副血管に対しては最終治療として、段階的外科治療

を行う単心室循環や、主要大動脈肺動脈側副動脈をともなう肺動脈閉鎖では、次期手術への準備治療とし
て血管塞栓術が行われる。

冠動脈瘻、肺動静脈瘻の塞栓術後には一定期間、抗凝固療法が行われることに留意する。準備治療とし
ての塞栓術では術後の血行動態は多様であり、麻酔管理は姑息的外科治療後に準じる。

（d）経皮的欠損孔閉鎖術
経皮的に閉鎖栓を留置することにより動脈管開存や心房中隔欠損の経皮的閉鎖術が行われており、外科

治療と同等の有効性が報告されている。閉鎖栓が内膜化されるのには6 か月前後が必要とされており、この
間は感染性心内膜炎の予防が必要である。また、心房中隔欠損の閉鎖後は6 か月‐1 年、抗血小板薬（心
房細動の合併例などでは抗凝固薬）が行われる。

（e）経皮的肺動脈弁留置術
Fallot 四徴症など自己組織による右室流出路再建術の遠隔期に問題となる肺動脈弁閉鎖不全に対して、

Harmony 経カテーテル肺動脈弁システム、右室流出路心外導管または肺動脈弁位の生体弁の機能不全に
対してSAPIEN 3 経カテーテル生体弁の経皮的留置が行われている。
いずれも短中期的には心外導管または生体弁置換術と同等の有効性が報告されているが、これらの病態で

は心機能低下や各種不整脈が問題となることがあり、麻酔管理においては事前に心機能や不整脈の評価が
必要である。
経皮的肺動脈留置術後には生涯にわたって抗血小板薬（または抗凝固薬）が行われる。
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2. 姑息治療としてのカテーテル治療

（a）経皮的心房中隔欠損作成術
心房間交通が生存に必須な先天性心疾患（大血管転位における動静脈血混合、左心系閉塞性疾患にお

ける左房の減圧など）に対して、Rashkind 法またはスタティック法による心房中隔欠損作成術が行われる。こ
れらにより十分な大きさの交通を作成できない場合には心房中隔へのステント留置が行われることがある。
麻酔管理は各基礎疾患の姑息術後に準じる。

（b）肺血流量維持を目的とした動脈管や右室流出路に対するステント留置術
肺血流量減少性心疾患における肺血流維持を目的として動脈管や右室流出路に対するステント留置が行わ

れる。血行動態はBlalock-Taussigシャント術や姑息的右室流出路再建術後に類似し、麻酔管理はこれらの
術後の肺血流量の多寡に応じた管理に準じる。

（c）動脈管依存性体循環における動脈管ステント留置術
左心低形成症候群やその類縁疾患など、左心系単独で体循環の維持ができない疾患における体循環維持

を目的として動脈管にステントを留置する。基本的にはこれらの疾患群おいてプロスタグランジン製剤により動脈
管の開存を維持している状態と同様の管理が必要である。

3. 推奨
ステント、閉鎖栓などデバイスを留置するカテーテル治療後には一定期間、抗血小板薬または抗凝固薬が

投与されることに留意する。
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