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純型肺動脈閉鎖，重症肺動脈弁狭窄に対する治療成績
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要　　旨

目　的：純型肺動脈閉鎖（PAIVS），重症肺動脈弁狭窄（c-PS）では，右室依存性冠環流（RVDCC）の有無とRV成育度に
より修復術が決定されているが，その問題点を検討した．
対　象：PAIVS 21例，c-PS 9 例 の30例．
方　法：低出生体重児（LBW）群（3 例），正常冠環流（NCC）群（23例），RVDCC群（4 例）に分け，RV成育度と最終手術
の関係を検討した．さらに，NCC群でRV減圧術を施行した15例で，RV拡張末期容積，三尖弁弁輪径の正常比（％
RVEDV，％TVD）の術前，術後（中央値 1 年 9 カ月）の変化を検討した．
結　果：LBW群はBrock術後二心室修復となった．NCC群の初回治療は，経皮的経静脈的肺動脈弁切開術（5 例），
Brock術（4 例），BT術（14例）で，1 例はBrock術直後に心不全死し，残る22例の最終手術｛見込み｝は，二心室修復10
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Background: Coronary abnormalities and growth of the right ventricle (RV) are important in patients with pulmonary atresia
with intact ventricular septum (PAIVS). We have performed surgical treatments based on these two important issues.
Methods: We reviewed 30 consecutive patients with PAIVS (21 patients) or critical pulmonary stenosis (c-PS: 9 patients) treated
between 1991 and 2002.
Results: Three patients born with extremely low weight underwent biventricular repair following the Brock procedure. Among
23 patients with normal coronary circulation, only one patient died as a result of cardiac failure immediately after the Brock
procedure. Ten, one, and five patients underwent biventricular repair, 1.5 ventricular repair, and Fontan procedure as the definitive
repair procedure, respectively. The definitive procedure in the remaining six patients was considered to be biventricular repair in
two, 1.5 ventricular repair in two, and Fontan procedure in two patients. All patients with small tricuspid valve (TV) whose
diameter at the pre-operative first angiogram was less than 60% of the normal value underwent Fontan procedure. After decom-
pression of RV, the right ventricular end diastolic volume and TV diameter increased from 64 � 30% (mean � SD) of the normal
value to 96 � 40 %, and from 76 � 12% to 87 � 22%, respectively. However, neither the small TV nor the right ventricle with
dysplastic TV developed well after RV decompression. Only one of four patients with right ventricle-dependent coronary circu-
lation (RVDCC) underwent Fontan procedure. The other three patients died following Blalock-Taussig shunt (n = 2) or without
any intervention (n = 1).
Conclusions: Although the definitive repair for patients with PAIVS or c-PS has been undertaken satisfactorily considering
coronary abnormalities and growth of the RV, decompression of the RV did not facilitate good development of the TV or of RV
with a dysplastic TV, and the outcome of patients with RVDCC was poor.
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はじめに

　純型肺動脈閉鎖（以下PAIVS），重症肺動脈弁狭窄（以
下c-PS）の治療方針を決定するうえでは，右室依存性冠
環流（以下RVDCC）の有無1–3）と右室成育度2–4）が重要であ
ると考えられているが，その治療体系は確立されてい
るとはいえない．冠環流が右室に依存している場合に
は，右室の減圧は禁忌5, 6）であることは異論のないとこ
ろと思われるが，その目指すべき最終手術は，Fontan手
術が第一選択といえども心移植を推す意見3）もある．一
方，冠環流が右室依存性でない場合，右室の発育度に
応じて最終手術が決定されているが，右室発育におけ
る生後早期の右室減圧術の効果に関しては，意見の一
致をみていない2, 7, 8）．これらの症例の問題点を後方視的
に検討し，特に，右室の発育度と最終手術の関係，右
室減圧術が右室発育に及ぼす影響を検討した．

対　　象

　1991～2002年の，PAIVS 21例，c-PS 9 例の計30例を
対象にした．これら30例のうち，低出生体重児（以下
LBW）は 3 例で，3 例ともRVDCCではなかった．残る
27例で，正常冠環流は23例，RVDCCは 4 例であった．
RVDCCとは，右室冠動脈瘻を有し，かつ冠動脈の中枢
部での血流途絶を伴うものとした．

方　　法

1．当院の治療方針

　正常冠環流例では，右室造影検査での，三尖弁弁輪
径，右室拡張末期容積，右室の形態（流入部，肉柱部，
流出部の三成分の有無）で右室成育度を判断し，右室拡
張末期容積が正常比70％位を初回治療の際の右室低形
成の境界基準にしているが，右室が比較的大きい例で
は，経皮的経静脈的肺動脈弁切開術（以下PTPV）または
Brock手術，右室低形成例にはBlalock-Taussig（以下BT）
術を初回治療とし，術後 2～3 カ月で，右室流出路の形
態に応じて，PTPV，Brock手術，一弁付きパッチによる
右室流出路再建（以下RVOTR）などの右室減圧術を行っ
ている．右室減圧術施行後は，右室の発育度に応じ
て，二心室修復，Glenn手術を併用した右室流出路拡大

術（1.5心室修復），Fontan手術のいずれかを最終手術と
している．RVDCCの症例ではBT術を初回手術とし，
Fontan手術を目標にしている．
　一方，LBWでは，動脈管開存（以下PDA）による全身
循環不全が起こることがあり，生後早期に動脈管の閉
鎖が必要となることがある．したがって，PDAに肺循
環を依存している本疾患患児では，PDAによる全身循
環不全が生じる以前にPDA以外の肺血流路を確保して
おく必要があり，当院では，経験した 3 例とも右室が
比較的大きかったため，Brock手術を初回外科治療の第
一選択としている．

2．手術方法

　右室減圧術の術式は，Brock手術は，特殊な三角錐の
針を用いて右室自由壁から閉鎖式に肺動脈幹に穿通さ
せ，少なくとも右室圧が左室圧と等圧以下になるま
で，ヘガール拡張子で肺動脈弁部を拡張した9）．PTPV
は，右室造影で計測した肺動脈弁輪径の120％まで拡大
するバルーンを用いて行っているが，多くの場合，新
生児に対しては外径 8mmのバルーンを用いている．
TAPによるRVOTRは，従来ブタ心膜により作製した一
弁を縫着したウマ心膜パッチで右室流出路の前面を拡
大していたが，最近は厚さ0.1mmのePTFEシートで一弁
を作製し，流出路パッチは厚さ0.6mmのePTFEパッチや
ePTFE人工血管を開いたものを用いている．

3．研究方法

　症例を，LBW群（3 例）と，LBW以外の症例のうち，
冠環流が正常である正常冠環流群（NCC群：23例）と右
室に依存しているRVDCC群（4 例）の 3 群に分け，初回
外科治療後 3 カ月～10年10カ月（中央値 4 年 2 カ月）で
の，それぞれの予後を検討した．また，NCC群23例
中，何らかの侵襲的治療を行う前に右室造影検査を
行った19例を対象に，侵襲的治療前（術前）の右室発育度
を示す指標としての，右室造影像より求めた右室拡張
末期容積と三尖弁弁輪径の，岸本らの正常値10）に対する
正常比（％RVEDV，％TVD）と，予測例も含めた最終手
術の関係を検討した．また，右室減圧術が右室発育に
与える影響の検討として，NCC群23例中右室減圧術を

｛2｝例，1.5心室修復 1｛2｝例，Fontan術 5｛2｝例で，初回検査時の％TVDが60％以下ならFontan術となった．RV減圧術
により％RVEDVは術前64 � 30（平均 � 標準偏差）から術後96 � 40に，％TVDは76 � 12から87 � 22へと成長した
が，小さい％TVDは成長せず，三尖弁異形成例のRVは発育しなかった．RVDCC群では，2 例はBT術後に突然死，
1 例は治療できず心不全死し，1 例はFontan術となった．
まとめ：PAIVS，c-PSでは，RV減圧術後も三尖弁輪径は正常化しにくく，三尖弁異形成では二心室修復は難しかっ
た．RVDCC例は，突然死も認め注意を要した．
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施行した19例の中で，右室減圧術術前と術後 8 カ月～
6 年 5 カ月（中央値 1 年 9 カ月）に右室造影検査を行っ
た15例の％RVEDV，％TVDの変化を検討した．

4．統計学的検討

　連続変数は，平均 � 標準偏差で示した．群間の比較
は，カイ二乗検定もしくは，連続変数に対してはANOVA
を行い，3 群が有意に（p < 0.05）異なると判定された場
合には，2 群間をBonferroni t-testで比較した．群内の術
前術後の変化はpaired t-testにて比較した．p < 0.05を有
意と判断した．

結　　果

1．患者profile

　3 群での原疾患，カテーテル治療または外科治療を受
けた時の日齢，体重をTable 1 に示した．原疾患に有意
差はなかった．治療時日齢は，LBW群はRVDCC群に比
して有意に低値で，治療時体重は，LBW群はNCC群，
RVDCC群に比して有意に低値であったが，NCC群と
RVDCC群の間に差は認めなかった（Table 1）．RVDCC群
の右室冠動脈瘻の形態は 4 例中 2 例は右室－左冠動脈
前下行枝瘻，1 例は右室－右冠動脈瘻，1 例は右室－右
冠動脈，左冠動脈回旋枝瘻で，4 例とも瘻のつながる冠
動脈が中枢部で途絶していた．NCC群23例中 2 例で右
室－左冠動脈前下行枝瘻，1 例で右室－右冠動脈瘻を認
めたが，冠動脈の途絶はなく，RVDCCとは認めなかっ
た．

2．外科治療と予後（術後早期と遠隔期）

　1）LBW群（3 例）
　術前の心エコー検査による三尖弁弁輪径が正常比の
69，85，111％で，3 例とも右室が比較的成育していた
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ので，初回手術として，日齢 6，8，10日にBrock手術を
行った．1 例で日齢13日（Brock術後 5 日）に動脈管結紮
術を要したが，残る 2 例では動脈管はインダシン投与に
より閉鎖した．2 例で生後 5 カ月にPTPVを追加した．1
例で 3 歳10カ月時に卵円孔を閉鎖し，残る 2 例も心房間
短絡は左右短絡で，3 例とも二心室修復となった．
　2）NCC群（23例）
　正常冠環流のうち右室が比較的成育していた 9 例〔三
尖弁弁輪径：正常比78～119（91 � 13）％，右室拡張末期
容積：正常比51～131（85 � 23）％〕には，日齢 2～27（11
� 7）に，Brock（4 例）またはPTPV（5 例）を行った．その
うち，生後13日にBrock術を行った 1 例（体重3.3kg，三
尖弁弁輪径94％，右室拡張末期容積70％）は，術後，
PDAによる血流が多く，肺動脈弁逆流，三尖弁逆流が
増悪し，術後 4 日に，右心不全，LOSにて失った．残る
8 例では，右室流出路に対しては，2 例でBrock術後26日
と 8 カ月時にPTPVを追加したが，卵円孔が自然閉鎖した
1 例と，2 歳 2 カ月時に外科的に閉鎖した 1 例を含め
て，全例二心室修復の血行動態になった．
　術前右室が低形成であったと診断した14例中，術前
心血管造影検査を行った12例の，三尖弁弁輪径は正常
比47～86（68 � 13）％，右室拡張末期容積は正常比18～
64（37 � 14）％であった．これら14例に対して，日齢 5～
58（32 � 12）に，BT術を行った．その後，14例中10例に
対して月齢 2～6（4.3 � 1.2）に，Brock（4 例），PTPV（1
例），またはTAPを用いたRVOTR（5 例）の右室減圧術を
行った．残りの 4 例では月齢10～24（15.7 � 6.7）に，BT
術の追加となった．最終手術は，3 例で 3 歳 3 カ月～5
歳11カ月にASD閉鎖を行い，1 例でBrock術後，ASD閉
鎖待ちで，計 4 例で二心室修復となった．1.5心室修復
は，3 歳 6 カ月の 1 例に行い，そのほかの 2 例も予定
しており計 3 例である．残りの 7 例は，2 歳11カ月～7

Group LBW (n=3) NCC (n=23) RVDCC (n=4)

　Cardiac defects 

　　 PAIVS 1 17 4

　　 Critical PS 2   6 0

　Age (days) 8�2 (6-10) 25�15 (2-59) 46�34 (21-94)

　BW(kg) 0.99�0.59 3.36�0.35 3.32�0.85

 (0.65-1.67) (2.7-4.1) (2.6-4.25)

LBW: low birth weight, NCC: normal coronary circulation, RVDCC: right ventricle- 
dependent coronary circulation, PAIVS: pulmonary atresia with intact ventricular septum, 
PS: pulmonary stenosis, BW: body weight, SD: standard deviation of the mean 

mean�SD

Table 1　Patient profile
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歳 4 カ月（4 歳 3 カ月 � 1 歳 9 カ月）にFontan手術を施行
した 5 例を含め，Fontan手術が最終手術と考えている
（Fig. 1）．
　3）RVDCC群（4 例）
　RVDCC群の 4 例のうち，術前心血管造影検査を行っ
た 3 例の，三尖弁弁輪径は正常比42～54（46 � 6）％，
右室拡張末期容積は正常比12～42（27 � 15）％であっ
た． 3 カ月時にBT術を試みた 1 例が，麻酔導入時に心
電図上ST低下を来し，手術を断念，1 歳 5 カ月時に心
不全死した．残る 3 例には日齢21～43（29 � 12）にBT術
を行ったが，うち 2 例が外来通院中，BT術後 3，10カ
月に感染を契機に突然死した．残る 1 例のみが，1 歳10
カ月時に両方向性Glenn手術を行い，4 歳 2 カ月時に
Fontan手術に至った．

3．侵襲的治療前の右室成育度と最終手術の関係（NCC

群）

　NCC群23例中，カテーテル治療もしくは外科治療の
侵襲的治療の前に右室造影を行った19例で，術前の％
TVDが60％以下であった 5 例全例でFontan手術となっ
た．結果的に，治療前の右室拡張末期容積，三尖弁弁
輪径で判断された右室発育度が最終手術を決定してい
た（Fig. 2）．

4．右室減圧術が右室拡張末期容積，三尖弁弁輪径に与

える影響（NCC群）

　右室拡張末期容積正常比の経時変化をみると，Fontan
手術施行例ではFontan手術施行前までの値であるが，術
前から小さい右室容積はあまり成長せず，それらの最
終手術はFontan手術となっていた．三尖弁が異形成で，
弁逆流が 4/4 度と著明であったため，右室拡張末期容積
が正常120％以上に拡大しても，三尖弁弁輪径が75％で
あったので，1.5心室修復となった 1 例を認めた（Fig.
3）．一方，三尖弁弁輪径の経時変化も同様で，この正
常比はほぼ変化なく，最終手術が決定されていた．特
に三尖弁異形成を認めた 1 例は，％TVDは多少増大し
て最大71％になったが，三尖弁が完全には開かなかっ
たため，弁口としては狭いままで，右室容積も大きく
ならず（最大37％）Fontan手術となった（Fig. 4）．
　右室拡張末期容積正常比は術前64 � 30％から右室減
圧術術後96 � 40％に（p = 0.004），三尖弁弁輪径正常比
は術前76 � 12％から右室減圧術術後87 � 22％に（p =
0.03），いずれも有意に成長していた．しかし，おのお
のの術前，術後の関係を右室減圧術の効果として検討
すると，いずれも，ほとんどの症例で術後は術前より
成長しているが，その度合いは軽度で，特に術前小さ
い三尖弁弁輪径ほど術後の成長が少ないことが認めら
れた（Fig. 5）．

Group NCC (n=23)

Developed RV (n=9) Hypoplastic RV (n=14)

2 2 2 1 Glenn
(n=1)

Biventricular
repair (n=8)

Biventricular
repair (n=4)

One and a half
(n=1+{2})

Fontan
(n=5+{2})

PTPV
(n=5)

Brock
(n=4)

PTPV
(n=2)

Brock
(n=4)

PTPV
(n=1)

BT
(n=4)

RVOTR
(n=5)

BT
(n=14)

Dead for
cardiac

failure (n=1) BT
(n=2)

Fig. 1 Flow chart of outcome for patients with normal coronary
circulation.
NCC: normal coronary circulation, PTPV: percutaneous
transcatheter pulmonary valvotomy, BT: modified Blalock-
Taussig shunt, RVOTR: right ventricular outflow tract recon-
struction, Glenn: bidirectional Glenn shunt, Note: { } indicates
the number of patients whose outcome may be probably the
indicated treatment.

Fig. 2 Relationship between right ventricular volume and di-
ameter of tricuspid valve.
%RVEDV: percentage of normal right ventricular end-dias-
tolic volume, %TVD: percent of normal tricuspid valve diam-
eter. Open circles, closed circles, and closed squares represent
patients whose definitive repairs were biventricular repair,
Fontan operation, and one and a half ventricle repair, respec-
tively.
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考　　察

　われわれは，PAIVS，c-PSに対しては，RVDCCでな
い場合の治療方針として，右室が十分大きいと判断し
た例では，PTPV，Brock手術などの右室減圧術を行っ
ているが，右室が低形成であると判断した場合は，ま
ずBT術を行い肺血流路を確保したうえで，生後 2～3 カ
月時に右室減圧術を行っている．その結果，LBW 3 例

も含めて，26例中15例は二心室修復となった．しか
し，右室減圧術後も三尖弁弁輪径の成長は少なく，術
前の％TVDが60％以下であった 5 例全例でFontan手術
となり，右室拡張末期容積，三尖弁弁輪径で判断され
た術前の右室発育度が最終手術を決定していた．さら
に，三尖弁異形成を有する右室低形成の症例では二心
室修復は困難であった．一方，RVDCC例 4 例では，突
然死も 2 例認め，Fontan手術まで到達できたのは 1 例
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Fig. 4 Changes in diameter of tricuspid valve.
% TVD: percentage of normal tricuspid valve diameter. De-
pictions are as in Fig. 3.
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Fig. 3 Changes in right ventricular volume.
% RVEDV: percentage of normal right ventricular end-dias-
tolic volume. Depictions are as in Fig. 2. Symbols with aster-
isks reveal patients with dysplastic tricuspid valve.
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Fig. 5 Relationship between pre- and postoperative variables of pressure reduction therapy of the right ventricle.
Right figure: right ventricular volume, left figure: diameter of tricuspid valve.
Depictions are as in Fig. 2.
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であった．
　冠環流が正常である場合，右室の発育度に応じて最
終手術が決定されること2, 4）に異論はないと思われる．
われわれの治療方針もほぼ満足できるものと思われる
が，生直後の右室が低形成である場合，その右室が発
育し二心室修復の適応となるのか否かについては，い
まだ明らかではない．われわれの検討では，低形成右
室では，右室減圧術後も三尖弁弁輪径正常比があまり
大きくならず，二心室修復には至らなかった．この一
因として，右室減圧術の施行時期が新生児期ではな
かったことが考えられ，種々の報告4, 8, 11–13）のごとく，よ
り早期の右室減圧術なら右室の発育が得られた可能性
も否定できない．しかし，Hanleyら5）は外科手技によ
り，Ovaertら14）はPTPVにより，新生児期に右室減圧を
行っても，三尖弁弁輪径は正常化しないことを示して
おり，二心室修復の適応となるように低形成右室を発
育させるには，右室減圧術などの現在採られている方
法は必ずしも有効とはいえず，新たな方法の検討が必
要になると考える．
　一方，三尖弁弁輪径が正常化しなくても二心室修復
まで到達できた報告14）もあるが，その遠隔期のQOLまで
考慮して二心室修復の適応を検討する必要があろう．
また，二心室修復の適応とならない場合，Fontan手術と
1.5心室修復のいずれの術式を最終手術とするかについ
ても明らかではなく1），やはり，最終手術術式の決定に
は，術後遠隔期のQOLも考慮して検討するべきと考え
る．
　三尖弁弁輪径以外の右室の発育度を示す指標とし
て，右室拡張末期容積が挙げられるが，三尖弁弁輪径
に比して，その指標としての有用性は低いのではない
だろうか．われわれの検討では，右室拡張末期容積が
大きくなっていても，三尖弁弁輪径が正常化せず，小
さいままである症例が多かった．また，右室内腔の狭
小例に対しては，RV overhaul15，16）で内腔を拡大すると
いう手段もあるが，三尖弁弁輪径は拡大しない17）といわ
れている．やはり三尖弁弁輪径が必要十分でない限
り，RV overhaulをしても右室への流入血液は少ないま
まで，二心室修復には到達しないと思われ，右室容積
に比して三尖弁弁輪径のほうが修復術を決定するうえ
での指標としてより重要と考えている．一方，三尖弁
の異形成を有する症例では，三尖弁逆流により右室拡
張末期容積は拡大しても三尖弁は小さいままで，二心
室修復の適応にはなり得なかった．Rychikら3）は三尖弁
が異形成であった症例の予後が悪かったことを報告し
ている．三尖弁はその大きさのみならず，形態も，右
室の発育や予後に及ぼす影響が大きいと思われ，三尖

弁異形成の有無も最終修復手術を決定する因子として
重要であると思われた．
　冠動脈が正常である場合，LBW例でも正常出生体重
の患児と同様に，右室の発育度に応じて最終手術を行
うことは重要で，われわれの治療方針のもと，その予
後は良好であった．しかし，LBWではPDAによる全身
循環不全を防止することも重要9）で，そのためには，
PDA依存性の肺血流から生後早期に脱却することが必
要である．幸い，われわれの症例では，右室は低形成
ではなく，冠環流も右室に依存していなかったため
に，生後早期にBrock手術を行うことにより，PDA依存
性肺血流の血行動態を断ち切り，PDAによる全身循環
不全を防止できた．RVDCCの合併などにより右室減圧
術が適応外であるLBW症例に対しては，その対処法を
今後検討する必要があるが，右室減圧が可能な症例で
は，生後早期の右室減圧術とPDAの処理を念頭に置く
必要がある．
　右室減圧術後のPDAの処理は，LBW例でのPDAに起
因する全身循環不全とは別に，術後急性期の肺動脈弁
逆流，右心不全に対しての治療として必要になる場合
もある．われわれが経験したBrock術後に失った 1 例
は，比較的右室の発育が良好であったにもかかわら
ず，術後 4 日に，右心不全，LOSにて失った．術後，
PDAの血流が減少せず，肺動脈弁逆流，三尖弁逆流が
増悪する場合には，時期を逸することなくPDAを外科
的に閉鎖することも肝要である．
　冠環流が右室に依存している場合に，右室減圧術が
突然死を招くことは明らかになっているが，その機序
として，必ずしも冠動脈stealによる左室心筋への虚血を
惹起18）するのみならず，冠動脈灌流異常が著明でなくて
も左室壁運動，拡張機能，収縮機能が低下することが
指摘6, 19, 20）されており，Fontan手術が最終手術と考えて
られている．しかし，そのような場合には，右室減圧
を避けても，予後が良好とはいえない．体肺動脈短絡
術による拡張期動脈圧の低下や左室への容量負荷が左
室機能低下を招来することや，Fontan手術施行までは右
室を灌流するのは静脈血であることなどが，予後を悪
化させる要因3）として指摘されており，Fontan手術に至
るまでの突然死も少なくなく3），われわれも外来にて経
過観察中に原因不明の突然死例を50％に経験した．そ
れらの防止が重要であることはもちろんであるが，
Fontan手術に到達しても，その遠隔予後はいまだ不明で
ある3）．QOLを考慮するとFontan手術ではなく心移植を
最終目標とすることを考慮するという報告3）もあり，検
討が必要である．
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結　　語

　PAIVS，c-PSでは，LBW例も含めて，正常冠動脈例
では右室成育度に依存して最終手術が決定されたが，
低形成右室例では右室減圧術後も三尖弁弁輪径は正常
化しにくく，二心室修復は困難であった．特に，三尖
弁が異形成である場合，右心室容積では二心室修復の
適応を決定できず，二心室修復は困難であった．
RVDCC例では，BT術後の突然死例もあり，注意が必要
と考えられた．
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