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要　旨：左心低形成症候群は，大動脈弓を含む心臓の左側の低形成を伴う右室型単心室である。自

然予後は著しく不良で，外科治療が極めて困難な先天性心疾患であった。1980年代初頭に Nor-

woodにより開始された段階的な外科治療は，小児の心臓移植に限界がある中で，今日まで外科治

療の主流となってきた。しかし，この手術の成績を上げることは難しく，右室-肺動脈（RV-PA）

conduit法をはじめとする術式の変更や術後管理の工夫が行われてきた。その結果，山梨大学にお

いても時代とともに治療成績は向上し，最終手術である Fontan手術到達例を得るまでになってい

る。近年，カテーテル治療と組み合わせた「ハイブリッド治療」や補助循環装置を用いた術後管理

法などが登場し，治療の選択肢は大きく拡がりつつある。また，欧米では子宮内の胎児のカテーテ

ル治療も開始された。一方，術後の遠隔期の問題，とりわけ脳神経障害が明らかになっており，さ

らなる治療成績の向上を目指した新たな取り組みが始まっている。しかし，こうした進歩は倫理面

を含めた課題ももたらしている。
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1．はじめに

先天性心疾患は 100出生に対し凡そ 1の割合

で発症する。平成 19年の厚生労働省人口動態

調査によれば，全国の出生数は 1,089,818（前

年比－ 2 ,856），山梨県では 6 ,988（前年比

－ 106）（全国の 0.64％に相当）であることか

ら，本県では毎年 70人前後の心臓に障害のあ

る子どもが生まれているものと推定される。こ

れらの先天性心疾患の多くは，心室中隔欠損症

や心房中隔欠損症のように，心臓を構成する基

本的な componentが全て存在する疾患である。

また，それらは揃っているが，その結合に問題

がある重症心疾患もあり，完全大血管転位症や

総肺静脈還流異常症などが該当する。こうした

疾患の多くでは，血行動態を正常化する根治的

修復手術が期待できる。

一方で，比較的少数の患児は，心室，大血管

（大動脈，肺動脈），弁などに著しい形成不全を

伴い，解剖学的な修復を行うことができない。

こうした疾患の中で心臓のポンプに相当する心

室が 1つしかない疾患群を単心室（症）と呼び，

患児は常にチアノーゼ（低酸素血症）をもって

生まれてくる。単心室に分類される疾患は多岐

にわたり，主たる心室は左室，右室のいずれの

場合もある。軽症なことはあり得ないが，その

重症度は様々である。
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左室型単心室の 1つである三尖弁閉鎖症に対

して，1971年にフランスの心臓外科医 Fontan

は（図 1），全身に酸素化血のみを流す生理的

修復術を施行し，外科手術によって長期生存を

得る道を開いた 1）。現在でも，全ての単心室型

心疾患に対して，この Fontan循環確立を最終

目標とした段階的外科治療戦略が立てられてい

る（図 2）。しかし，後述するように大動脈弓

低形成を伴う右室型単心室である左心低形成症

候群に Fontan手術を行うことは極めて困難で

ある。本稿では，その外科治療の変遷を概説す

るとともに，典型的な地域密着型の small vol-

ume施設である当院での治療成績を報告する。

2．左心低形成症候群とは

左心低形成症候群（HLHS: hypoplastic left he-

art syndrome）は，1952年に Levにより初めて

記載され，1958年に Noonanらにより提唱さ

れた先天的な心臓の左側の形成異常症候群であ

る 2）。すなわち，左室低形成，僧房弁閉鎖（又

は狭窄），大動脈弁閉鎖（又は狭窄），上行～弓

部大動脈低形成があり，最重症の右室型の単心

室と言える。本症の頻度は，欧米では 1,000出

生に 0.16～ 0.36人とされているが 3），我が国

では 0.07人と少ない 4）。一方で，生後 1週以内

の死亡原因の 23％を占める。重大な染色体異

常や心外奇形はない場合の方が多い。

本症の典型的な血行動態では（図 3），体静

脈血は右房に還流し，右室を経て肺動脈に駆出

される。血液は両側の肺動脈へ流れるとともに，

動脈管（この疾患群では PDDT: pulmonary-

ductus-descending aorta trunkと呼称される）

を介して全身に向かう。非常に細い（径 1.5～

4 mm程度）上行大動脈には，大動脈弓部から

逆行性に血液が流れ，心筋へ灌流する単冠動脈

の役割を果たしている。肺で酸素化された肺静

脈血は左房に還流し，心房中隔欠損（ASD:

atrial septal defect）もしくは開存した卵円孔

（foramen ovale）を通って右房に戻る。従って，

生存のためには，動脈管の開存，心房間交通の

存在が不可欠である。動脈管の閉鎖は全身への

血流路の途絶を意味し，直ちに致死的となる。

狭小な ASDは高度の肺うっ血と低酸素血症を

きたす。稀に，狭小な ASDのために肺血流が

抑制されて安定した経過をたどる症例もありう

るが，肺血管閉塞性病変のため予後は極めて不

良である。

さらに，生後の不安定要因として重要なのは

肺血管抵抗の低下である。胎盤に依存した胎児

循環が終了し，出生後は自発呼吸が始まる。肺

血管抵抗はその後徐々に低下していき，乳児期

半ばにかけて生涯で最も低くなる。本症の右室

は体循環と肺循環の両方を担っており，この微

妙なバランスの上に循環は成立している。肺血

管抵抗の低下は全身への血流を減少させ，一方

で増加した肺血流は右室の容量負荷をきたす。

従って，急速に体血圧は低下し，重篤な心不全，

腎不全となる。生直後より高度チアノーゼをき

たす心疾患でありながら，診断されないままに

（肺血管抵抗を低下させる）酸素を投与すると，
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図 1．Dr. Fontan（向って右側）と筆者（2004
年米国胸部外科学会議 AATS，Toronto
の会場にて）
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図 2．単心室症における循環の模式図
単心室症では，体静脈血と肺静脈血は心内で混合され，唯一の心室により両循環に駆出されて

いる。チアノーゼの程度は，酸素化血である肺静脈血の量と心内での混合状況によって規定され
る。Fontan手術は，唯一の心室を体循環のポンプとして用いることでチアノーゼを消失させ，長
期生存をはかるものである。この Fontan循環は，ポンプなしで肺循環が維持されなければ成立し
ない。従って，Fontan手術を生理的に肺血管抵抗が高い新生児期に行うことはできない。

図 3．左心低形成症候群における血行動態
上行大動脈（黒矢印）～大動脈弓が著しく細い。心内は右室型単心室であり，右室が体循環と肺

循環の両方を担っている。自然閉鎖しうる動脈管が全身への血流路となっているため，プロスタ
グランディン（PGE1）等の投与により開存させておく必要がある。また，十分な大きさの心房間
交通（心房中隔欠損）の存在も必須である。上行大動脈には逆行性に血液が流れ，単冠動脈の役
割を果たしている。肺血管抵抗の低下は，肺血流を増大させて右室容量負荷による心不全をきた
し，全身への血流は減少して直ちに重篤なショックとなる。



患児は直ちにショックとなり死亡する。未治療

で新生児期を越えて生存することが困難な，極

めて予後不良な疾患である。

3．外科治療の歴史

Fontan手術により単心室の外科治療は可能

となったが，HLHSでは患児は生直後から著し

く不安定な血行動態に陥るため，新生児期，乳

児期を越えてこの手術に到達するのは不可能で

あった。

そのため，1969年に開始され，技術的にも

比較的容易な心臓移植が検討されたのは当然で

あった。1986年には baboonをドナーとした心

臓移植も報告されている 5）。1993年の Loma

Lindaからの報告では，HLHS患児 111例の心

臓移植後の 5年生存率は 61％であった 6）。し

かし，言うまでもなく小児のドナーは著しく不

足しており，長期にわたって移植待機すること

が不可能な HLHSに対する治療としては無理

があった。そのため，初回治療としての心臓移

植（primary heart transplantation）は，治療の

選択肢から次第に消え去っていった。

一方，1961年 Redoに始まった数々の姑息手

術の試みは，押し並べて失敗に終わった。例え

ば，1970年に Caylerらは大動脈縮窄のない症

例で上行大動脈-右肺動脈吻合（Waterston shunt）

と両側肺動脈絞扼術を組み合わせて延命に成功

したが 7），術式として確立されることはなかっ

た。

1980年，Philadelphia小児病院の Norwood

は，新しい姑息的開心術に成功した 8）。さらに，

彼は改良を重ね，上行大動脈，弓部大動脈，主

肺動脈吻合による大動脈再建と体肺動脈シャン

トによる，いわゆる Norwood手術を完成させ

ていった 9）。そして，1983年，彼らは段階的手

術による初の長期生存例を報告した 10）。尚，

後述する両側肺動脈絞扼術や右室から肺動脈へ

のシャント法（RV-PA conduit法）などは全て

この時代に試みられている。

Norwoodが確立した手術の目的は，（1）脳，

心臓を含む全身臓器への血流路の確保，（2）心

房間での体肺静脈血のミキシングの改善，（3）

肺血流量の制御，にある。彼は，自然閉塞する

運命にある動脈管組織を切除し，ホモグラフト

（凍結保存同種大血管）を用いて大動脈弓を拡

大，近位部の主肺動脈（肺動脈幹）と大動脈弓

を吻合して全身への血流路を作った。また，心

房中隔を切除（単心房化）し，肺動脈は分離し

てパッチ拡大した。さらに，新しい肺血流路と

して大動脈（あるいは鎖骨下動脈）から肺動脈

に人工血管でシャントをつけた（図 4a）。

1988年，Norwoodらは直近 3年間の驚嘆す

べき治療成績を報告した。104例において，早

期死亡は 30例，遠隔死亡は 11例のみであっ

た 11）。この手術は間違いなく本症の外科治療

における大きな breakthroughと思われた。し

かし，この時代には Norwoodの施設以外の成

績は散々たるものであった。

4．Norwood手術の難しさ

1990年代に入ると，Norwood手術から数ヶ

月の後に上大静脈血のみを肺動脈に流す hemi-

Fontan手術（もしくは両方向性 Glenn手術）

を行って右室の容量負荷をとり，さらに 1～ 4

歳時に最終手術として Fontan手術を行うとい

う，3段階の手術による治療戦略が確立した

（図 4a-c）12）。同時に，後述するように術後管理

にも様々な試みが行われるようになった。その

結果，Myers（Pittsburgh）（N=60），Bove（Ann

Arbor）（N=253），Brawn（Birmingham）

（N=120）など，欧米の優れた外科医から 67～

76％という良好な生存率の報告がみられるよ

うになった 13-15）。また，Philadelphiaで施行さ

れた Norwood手術 840例の遠隔成績の解析に

おいても，1985～ 1988年の病院生存率 56.3％

は 1995～ 1998年には 71.3％となり，時代とと

もに明らかに改善されたことが示された 16）。

しかし，我が国は大きく後れをとった。筆者

が臨床経験を積むためにMelbourneの小児病

院に赴いた 1997年当時の日本胸部外科学会の

鈴　木　章　司，他98
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図 4．Norwood手術変法に基づいた外科治療戦略の例
a. Norwood手術変法：Original Norwood手術では肺血流路は大動脈からのシャントであったが，
人工血管の屈曲がしばしば問題となったため右鎖骨下動脈から（modified Blalock-Taussig shunt）
に変更された。通常，shuntには口径 3.5 mm前後の EPTFE人工血管を用いる。大動脈の再建に
あたっては，ホモグラフトで補填する場合もあるが，自己組織のみで行うこともある。

b. 両方向性Glenn手術：生後 4～ 6ヶ月頃に行う。肺血流を人工血管に依存しないため，成長によ
る肺血流不足から低酸素血症が進行する心配がない。右心室が駆出するのは，酸素化された上大
静脈血と，体循環から直接もどる下大静脈血のみであり，右室の容量負荷は消失している。

c. Total cavo-pulmonary connection：生後 1歳半～ 3歳頃に行うことが多い。Fontan型手術の 1つ
であり，体循環には酸素化された血液のみが流れ，チアノーゼは消失する。下大静脈血は EPTFE
人工血管を介して直接肺動脈に流れるが，この時点では，成人になっても十分な太さである，口
径 16～ 20 mmのものが使用できる。最も重要なのは，ポンプなしで肺循環を維持するための，
良好な肺血管床である。新生児では生理的に肺血管抵抗が高いため，この Fontan循環は成立し
ない。

図 5．RV-PA conduit法によるNorwood手術（Kishimoto-Sano procedure）
Modified Blalock-Taussig shunt法では肺循環へ向かうシャントは圧較差により連続性に流れ

る。そのため，しばしば過大な肺血流による心不全をきたす。また，拡張期の体血圧が下がるた
め，冠血流も減少しやすい。RV-PA conduit法では，肺血流は収縮期のみに流れるため，術後の
血行動態は安定する。通常は conduit（黒矢印）として，口径 5 mm（低体重児では 4 mm）の
EPTFE人工血管を使用する。両方向性 Glenn手術時には，この人工血管を切り離すが，他は図
4bの場合と同様である。尚，人工心肺の送血は腕頭動脈に吻合した口径 3 mmの人工血管（白矢
印）を通して行われている。



全国集計では，新生児の HLHSに対する手術

45件の死亡率は 77.8％に達していた 17）。さら

に 5年後の 2002年の調査でも，87件に対し死

亡率は 57.5％であった 18）。

Norwood手術が難しい理由として第一にあ

げられるのは，新しい大動脈再建の難しさであ

る。本来，上行大動脈，大動脈弓部，下行大動

脈，肺動脈基部は異なる軸をもって，すなわち

別の方向に向かって位置するが，これらから作

りあげられた新大動脈には歪みが全くなく，冠

血流が適切に維持されなければならない。手術

対象は体重 2～ 3 kg程度の新生児で，心臓は

大粒のイチゴ大であり，優れた空間イメージと

繊細さが求められる。この彎曲した大動脈弓を

適切に拡大するために欧米ではホモグラフトが

用いられるが，我が国では小児サイズの入手は

ほぼ不可能である。自己組織のみでの大動脈の

再建も可能ではあるが 15,19），この点は未だに明

らかなハンディキャップとなっている。

さらに大きな問題は術後急性期の循環管理の

困難さにある。Norwood手術では，人工心肺

を使用し，体温を 20度前後まで下げ，時には

人工心肺さえも一時的に停止する循環停止が必

要であり，極めて手術侵襲が大きい。全身には

浮腫をきたし，心，肺，腎機能も低下する。そ

の結果として完成するのは，右室型単心室 +肺

動脈閉鎖に体肺動脈シャントがついた特殊な形

である。あくまで姑息的な開心術であり，術後

も肺体循環のバランスをとり続けなければ生存

できない。

とりわけ肺血流の制御は最も重要な課題であ

る。肺血流が不足すれば低酸素に，逆に過大と

なれば右室容量負荷と冠血流低下のために瞬く

間に心臓は動かなくなる。この安全域が極めて

狭い。Philadelphiaの経験でも在院死亡の 50％

は術後 48時間以内に起こっている 16）。また，

Bostonでの Norwood術後死亡 122例の病理学

的検討によれば，主たる死因は，冠血流障害

27％，過剰な肺血流 19％，肺血流減少（シャ

ント閉塞）17％などであった 20）。すなわち，

術後急性期の数日間は，手術により落ち込んだ

諸臓器の機能が回復するのに合わせて，人工呼

吸器の設定，輸液や薬剤の投与量を微調節し続

けて，いわば軟着陸をさせなければならない。

5．新しい術式の登場

この困難な治療の福音となる新しい術式が，

我が国を中心に考案された。1993年，岸本は

大動脈-肺動脈シャントの代わりに異種心膜ロ

ールによる弁付き導管を右室-肺動脈につける

方法を報告した 21）。1998年，佐野は右室から

肺動脈への血流路を細い（口径 4～ 6 mm）弁

なし人工血管（EPTFE: expanded polytetra-flu-

oloethylene, Gore-TexTR）とする変法を導入し

た。彼らの 2003年までの 19例の成績は，早期

生存 17例（89％）と良好で，うち 11例が両方

向性 Glenn手術に到達した 22）。その後も症例

が蓄積された結果，海外からも注目されるよう

になった 23）。

この RV-PA conduit法（Kishimoto-Sano pro-

cedure）は，一見すると何ら従来のmodified

Blalock-Taussig shunt（mBTS）を併用したNor-

wood手術と変わりがないようにみえる。しか

し，術後の血行動態には大きな利点があった

（図 5）。

まず，体循環から肺循環へのシャントは圧較

差により流れるが，収縮期，拡張期ともに肺動

脈圧は体血圧より低いことから，従来のmBTS

法では肺へのシャント血は連続性に流れた。そ

の結果，しばしば過大な肺血流による心不全を

きたしていた。また，盗血効果により拡張期の

体血圧が下がるため，冠血流が減少するという

問題もあった。それに対して RV-PA conduit法

では，収縮期のみに流れるため肺血流は過大と

なり難く，拡張期血圧は高く維持されて，安全

域が広がったのである。この術式の登場により，

明らかに術後早期の経過は安定するようになっ

た 24,25）。

一方で，第二期手術である両方向性 Glenn

手術になると，この方法のメリットは消散して

しまう。すなわち，弁なし人工血管からの逆流
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や右室切開による心機能への悪影響，肺動脈の

発育不良，等の危惧が出てくる。また，con-

duit中枢側吻合部の狭窄により次の手術介入が

早まるとの懸念もある。

従って，現在我が国では RV-PA conduit法が

圧倒的に優勢ではあるが，海外では施設間で差

があり，mBTS法と併用されていることも多い。

例えば，Philadelphiaの mBTS法 95例と RV-

PA conduit法 54例の比較検討では予後には有

意差はなく 26），他にMilwaukeeからも同様の

報告がみられる 27）。筆者は，少なくとも冠血

流が低下しやすい上行大動脈狭小例，過剰な肺

血流が心不全をきたしやすい低体重例，総頚動

脈からのmBTSを避けるという意味で右鎖骨

下動脈の起始異常（aberrant right subclavian

artery）を伴う症例，房室弁逆流や心機能低下

がある症例などに限ってみれば，明らかに RV-

PA conduit法に優位性があると考えている。

また，重要な術式の工夫として，人工心肺に

おける超低体温循環停止の回避，さらに下半身

送血の付加があげられる。この疾患では上行大

動脈が著しく細いため，通常のように上行大動

脈に送血管を入れて人工心肺を確立することが

できない。そこで，腕頭動脈に予め口径 3.0～

3.5 mmの EPTFE人工血管を縫着し，人工血管

を通して送血することにより術中の脳灌流を維

持する 28）。しかし，大動脈弓の吻合を行う際

は下半身に送血不能となり，臓器保護の目的で

体温を十分に下げる必要が生じていた。超低体

温循環停止法は現在でも使用される極めて有用

な手段ではあるが，角らは心臓背面の横隔膜直

上の下行大動脈に 2本目の送血管を挿入し，低

体温下での下半身循環停止を回避する方法を導

入した 29）。彼らは直腸温 29～ 31 °Cで Nor-

wood手術を行っているが，腎血流も維持され

ることから手術侵襲を軽減する上で有用な方法

となっている 30）。

6．周術期管理法の進歩

本症では周術期を通して高度な循環管理が必

要であることは前述した。しかし，現実には来

院時に既に循環が破綻していることも少なくな

い。そのため，治療成績の向上には，まず胎児

の段階で出生前診断を行い，母体を適切な施設

に搬送しておくことが重要である 31）。本症で

は，標準的な“4-chamber cardiac view”にて，

左側の心腔が小さいこと，あるいはエコー輝度

が高いことで早期から異常をとらえることがで

きる 32）。従って，胎児心エコーが進歩を遂げ

た現在では在胎 16～ 20週で診断が可能となっ

ており，心臓の解剖学的あるいは機能的な危険

因子のみならず，心外奇形まで評価されてい

る 33）。Bostonでの出生前診断された 33例と生

後に診断された 55例との比較検討では，前者

は計画的な分娩と速やかな治療を受け，その後

の手術成績も良好であった 34）。このような

fetal cardiologistの登場により，現在では定時

手術として Norwood手術を行うことが推奨さ

れている。

術後早期の肺体血流バランスをとるために

は，術後 1～ 3日目におきやすい過剰な肺血流

を抑制することが重要である。Barneaらは数理

解析モデルを用いて至適な肺体血流比（Qp/Qs）

を求めた 35）。彼らの理論値によれば，Qp/Qs

は 1以下に保つべきであるとされている。

そこで，1990年代に入ると，まず肺血管抵

抗を上げる手段が模索されるようになった。人

工呼吸器の条件を低換気として PaCO2を高く

維持する方法や吸入ガスに炭酸ガス（CO2）を

添加する方法が導入された 13,36）。しかし，過度

に CO2を蓄積させた場合には呼吸性アシドー

シスをきたすため，この方法単独では自ずと限

界があった 37）。一方，Emeryは，Loma Linda

で心臓移植待機となった患者の ICU管理にお

いて，窒素ガス（N2）を添加して大気中より

も酸素濃度を下げる方法を導入した 38）。動脈

管開存目的で投与されるプロスタグランディン

E1（PGE1）による肺血管抵抗の低下を抑え，

血流バランスを維持しようとするものであっ

た。これは，Norwood手術をはじめ多くの疾

患の周術期管理に極めて有効であり，現在では
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広く普及するに至っている。酸素濃度を 16～

20％まで下げるためには特殊な酸素濃度モニ

ターとブレンダーが必要であるが，当院の小児

科を中心に開発された装置が市販されて活躍し

ている。

一方で，積極的に血管拡張薬を使用して体血

管抵抗を下げることも循環動態を安定化するた

めに有効である。ニトログリセリンは静脈や肺

動脈を拡張する作用も強いため単独では使い難

く，欧米では phenoxybenzamineが用いられる

ことが多い 39）。しかし，我が国では市販され

ておらず，当院では乳児の low output syndrome

に有効とされる PDEⅢ阻害薬milrinone 40）など

を好んで用いている。

角らのグループは，術後管理を単純化するた

めに，Norwood手術時に適切にシャントの人

工血管径をセッティングした上で，術直後から

肺血管抵抗，体血管抵抗の両方を下げて管理す

ることを推奨している 41）。尚，我々は Nor-

wood術後の心筋の浮腫を考慮し，胸骨を開放

のままとして二期的に閉鎖する方法をとってい

るが，2～ 3日後の閉胸時には人工血管に小さ

なクリップをかけてシャント径をわずかに小さ

くし，肺血流の微調整を加えている。

術後早期の肺体血流バランスは一瞬にして崩

れるため，突然死を防ぐためには適切な循環動

態モニターも必要である。しかし，肺血管抵抗

に影響する因子は，人工呼吸器の条件（換気量，

酸素濃度），強心薬（カテコラミン），血管拡張

薬，鎮静度，体温，血液の濃さ，等々，多岐に

わたり，リアルタイムに異常を察知する指標が

ないことが問題であった。

そこで，血中乳酸値よりも鋭敏な指標として

混合静脈血酸素飽和度（SvO2）が注目された。

すなわち，体循環から心臓に還る静脈血中に残

った酸素量をモニターする方法である。この値

の正常値は 60～ 80％であるが，50％を割込ん

だ場合には何らかの循環障害を念頭におく必要

がある。例えば，心拍出量の低下，肺機能（酸

素化能）の悪化，貧血，臓器の酸素消費量の亢

進，等のいずれにおいても直ちに SvO2値は低

下する。1994年，Rossiらは初めてHLHS臨床

例における有用性を報告した 42）。彼らは間歇

的に上大静脈血を採取して酸素飽和度を測定し

たが，その後 oximetric catheterの登場により

連続的なモニタリングが可能となった 43）。尚，

前述した Barneaらは理論的にも動脈血酸素飽

和度に加えて SvO2をみる意義があると結論し

ている 35）。単心室型疾患では肺静脈血に影響

されるため経皮的に心房内にカテーテルを留置

することは好ましくないが，我々は直接心房に

刺入し上大静脈に向けて留置することで，誤差

をなくす工夫をしている（図 6）。このような，

様々な取り組みの積み重ねが手術成績を向上さ

せていった 44）。

7．新しい治療戦略（1）～ハイブリッド治療～

心臓移植の待機中に動脈管にステントを留置
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図 6．Oxymetric catheterによる体静脈血酸素
飽和度モニタリング
経皮的に心房内にカテーテルを留置

した場合，単心室型疾患では肺静脈血
に影響されるため誤差を生ずる。直接
心房にカテーテル（黒矢印）を刺入し
て上大静脈に向けて留置することで，
術後の循環管理における信頼性の高い
モニターとなる。カテーテルは二期的
胸骨閉鎖時に直視下に抜去する。



する試みは 1990年代前半からあり 45），また

Norwood手術を前提として両側肺動脈にバン

ドを巻いて過大な肺血流を抑制し（両側肺動脈

絞扼術），術前状態を改善する治療も行われて

いた 46）。その中で，両者を組み合わせるハイ

ブリッド治療という発想が生まれてきた 47）。

この方法では，まず外科的に両側肺動脈絞扼

術を行い，動脈管が閉塞しないように PGE1を

投与，あるいはカテーテルで動脈管内にステン

ト留置を行う。狭小な ASDに対してはカテー

テルによるバルーン心房中隔裂開術（BAS）を

行うが，BASが無効な場合には心房間にステ

ントを留置することもある 48）。そして，新生

児期の初回手術を回避し，乳児期中期に Nor-

wood手術と第二期手術である両方向性 Glenn

手術（この時点には生理的に肺血管抵抗が下が

っているために可能となる）を同時に行うとい

うものであった。両方向性 Glenn手術では，

前述のように理論的に右室容量負荷がかからな

いため，耐術しやすいというメリットがあるか

らである。2002年の Akintuerkら（Giessen,

Germany）からの最初の報告では，11例に対

して施行され，動脈管は最長で 331日間維持さ

れた。2例は心臓移植となったが，8例は 3.5

～ 6ヵ月後に大動脈弓再建と両方向性 Glenn

手術を受け，最終的に死亡は 2例であった 47）。

我が国でも 2000年代に入るとNorwood手術

の成績は着実に向上してきたが，依然として救

命できる施設は限られており，現在に至るまで

1例も助かっていない県も少なくない。こうし

た状況の下，ハイブリッド治療により新たな施

設からも救命例が報告されるようになった点は

特筆される。

しかし，一方で，肺動脈の変形や閉塞，Nor-

wood/Glenn手術待機中のmortalityやmorbid-

ityの問題は残る。従って，新生児期手術を回

避することで臓器機能温存の観点からハイブリ

ッド治療を推奨する意見もあるが 49），ハイリ

スク症例においても従来の Norwood手術によ

る段階的アプローチと差がなかったとの報告も

ある 50）。現時点では，我が国でも適応に関す

るコンセンサスはない。少なくとも大動脈弁閉

鎖の症例で，上行大動脈へ逆行性に血液が流れ

難い形態を有する場合には，適応は慎重である

べきであろう 51）。

8．新しい治療戦略（2）

～術後早期の補助循環併用法～

2004年，Portlandの Ungerleider（現 Cleve-

land Clinic）は新生児期 Norwood手術の成績

を向上する新しい治療法を提唱した 52）。これ

は，Norwood手術直後の最も心機能が悪く不

安定な時期に補助循環装置（小型の人工心肺装

置）をルーチンに使用し，心肺機能をサポート

するものである。新生児の補助循環にも侵襲は

あるが，医用工学が進歩した現在ではメリット

の方が上回るという考え方である。

後述するように，最近は重症心疾患児の脳障

害の問題が注目されている。特に周術期の低酸

素血症が periventricular leukomalacia等の発症

に関わっていることも判明してきた。Nor-

wood手術直後に循環動態を安定させるために

は肺血流を抑制，すなわち低酸素とせざるを得

ないが，もし補助循環装置を使用することで脳

障害のリスクが軽減されるのであれば，非常に

有用な手段となる。

彼らは，18例においてNorwood術後に平均

3.1± 1.0（2～ 5）日間補助循環を使用し，16

例の生存を得た。両方向性 Glenn手術前の精

神発達テスト（Mullen Scales of Early Learn-

ing/Vineland Adaptive Behavior Scale）は正常

であったと報告している。

9．山梨大学の外科治療成績

山梨大学医学部付属病院は小児の心臓病治療

を行う山梨県唯一の施設である。HLHSに対し

ては，我が国の中では比較的早く 1992年から

外科治療に取り組んできた。執刀医は，松川哲

之助先生，吉井新平先生，そして筆者へと受け

継がれてきたが，この間に心臓外科医のみなら
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ず小児循環器科医，麻酔科医，集中治療科医，

産科医，臨床工学士や看護師が連携する「診療

チーム」が作られてきた。また，胎児診断を含

む地域の医療機関の協力体制も徐々に整備され

た。

最初の Norwood手術症例では，人工心肺離

脱後 40分まで心臓が動いたが，肺血流不足に

より救命できなかった。その後も手術死亡が続

いたが，2000年には術後 30日を越える生存が

得られるまでになった。上述のような新しい術

式や周術期管理法も順次導入された結果，2002

年に Norwood術後の初の退院例を得た。しか

し，この症例は残念ながら感冒による嘔吐を契

機として誤嚥性肺炎をきたし，両方向性Glenn

手術を目前にして死亡した。こうして苦難の中

で少しずつ前進し，2003年にようやく最初の

生存例を，さらに 2005年には 9日間に続けて 3

例の成功例を得ることができた。これら 4例は，

その後最終目標の Fontan手術に到達して生存

中である。しかし，最近続けて経験した上気道

病変を含む心外多発奇形合併例などの遠隔予後

は不良であり，その治療成績は未だ十分とは言

い難い（図 7）。

10．世界の流れと今後の課題

筆者は 2009年 6月に Cairns（Australia）で

行われた第 5回国際小児循環器及び心臓外科合

同学会（WCPCCS: World Congress of Pediatric

Cardiology and Cardiac Surgery）で発表する機

会を得た。この学会は 4年毎に行われるが，

HLHSに関しても新しい議論が行われていた。

まず，Norwood手術症例の積み重ねにより，

危険因子と予後の解析が進んできた 53）。また，

HLHSの中の各病型別の問題点も解析され始め

た。例えば，僧帽弁狭窄＋大動脈弁閉鎖の組み

合わせの予後が不良であることは経験的に知ら

れていたが，この病型では冠動脈瘻，すなわち

冠血流が左室に依存している割合が 53％と高

いことが報告された 54）。
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図 7．山梨大学医学部附属病院のNorwood型手術成績
左心低形成症候群の類縁疾患 3例を含む手術成績である。単心室症に対して施行した姑息

的開心術で，主肺動脈（幹）を用いた大動脈再建，大動脈弓形成，体肺動脈短絡造設を含む
ものをNorwood型手術と定義した。時代とともに成績は向上しているが，未だ十分とは言え
ない。最近経験した 3症例は上気道を含む心外多発奇形 *や消化管疾患 **を合併していたが，
こうした症例の予後は不良である。この 3例中，2007年の症例のみが古典的左心低形成症候
群（AS/MS）であった。心機能は良好であったが，絞扼性イレウス（壊死腸管切除術施行），
肝胆道系疾患等の併発により，1年後に肝不全死した。



また，2000年頃までの Fontan術後の追跡調

査から，HLHS児は他の単心室の子ども達に比

べて脳神経障害や精神発達遅延の問題を抱えて

いることが知られていたが 55,56），今回の学会で

は特にこの問題が大きく取り上げられた。

これらに関連する危険因子としては，先天性

と後天性のものがある。Philadelphiaの Licht

らは，満期産で生まれた重症先天性心疾患児の

magnetic resonance imaging（MRI）検査によ

り，こうした子どもでは脳の発達が遅れており，

既に術前から脳神経学的問題を抱えていること

を示している 57）。また，VancouverのMillerら

はMRI，magnetic resonance spectroscopy（MRS），

diffusion tensor imaging（DTI）を用い，N-

acetylaspartate/choline比や lactate/choline比

から，同様な脳の未熟性を指摘している 58）。

さらに，Katmanらは，胎児の中大脳動脈血流

を pulse doppler法で調べ，逆行性に大動脈弓

に血液が流れる HLHSは他の先天性心疾患と

は全く異なることを示した 59）。

一方，後天的な障害として，Dentらは Nor-

wood術後患者のMRI検査から 73％に新たな

虚血性変化が出現したことを明らかにした 60）。

Hoffmanらは，Norwood術後の 4歳児の検査

から SvO2値が脳神経学的予後に相関すること

を示したが 61），Mahleらは多施設共同研究によ

り平均 12.4歳時の検査で術式による差は出な

かったと述べている 62）。いずれにしても，脳

神経保護の観点から治療戦略が再考され始めて

いる 63）。

さらに，ハイブリッド治療を発展させて，最

終手術である Fontan手術までを 1回の開心術

で済ます，すなわち Fontan手術を covered

stentを用いたカテーテル治療で行う方法も報

告された。Columbusでは，カテーテルによる

Fontan術を 5例に行い，全例が 24時間以内に

退院したとのことであった 64）。このように

Fontan手術後遠隔期の問題を踏まえて，新た

な知見が初期治療に feedbackされるのは意義

深い。現在，ハイブリッド治療が脳保護という

点で明らかに優るとのデータはないが，今後新

たな展開がもたらされるかもしれない。

また，米国，ドイツなどでは 1990年代初め

より先天性大動脈弁狭窄症（critical AS）の胎

児に対してカテーテル治療が行われてきた。

1991年に報告されたMaxwellらの 2例は生存

につながらなかったが 65），2005年に Bostonの

Marshallらは平均 24週の胎児 26例中 24例で

成功したことを報告している 66）。こうした胎

児治療の目的は，まず出生後の救命率向上への

期待であるが，左室を成長させて HLHSへの

移行を予防し，両心室修復につなげることも念

頭におかれている。今回の学会でも，HLHSの

発生機序に関する仮説の証明ができるのではな

いかと注目されていた。しかし，現時点での

preliminaryなデータによれば，従来の全ての

仮説に対して否定的な見解のようであった。

HLHSの胎児治療では，もう 1つ重要な適応

がある。前述したように ASDが狭小である

（あるいは ASDを欠く）場合には，肺機能は著

しく障害される。これは Fontan循環を目指す

一連の治療においては致命的であり，実際こう

した症例の予後は著しく不良である 54）。従っ

て，胎児期にカテーテルで ASDを開大できれ

ば予後が改善される可能性がある。Marshallら

は 24～ 34週の胎児 21例に治療を行い，19例

の生存を得たと報告している 67）。彼らは，径

3 mm以上の ASDとすることが望ましいと結論

している。もちろん，子宮内の胎児の治療には

多くの異論もあり 68），倫理面からも今後普及

していくかは定かでない。

さらに，胎児診断の進歩により，早期に病名

を告げることによる母体のストレスが胎児に及

ぼす悪影響も，ホルモン分泌などの観点から研

究され始めていた。そして，胎児診断法の進歩

により妊娠中絶が増加し 34），胎児診断された

HLHSの例数を母数としてみると，必ずしも救

命率が上がっていないというパラドックスも報

告された。

このように，新しい診断や治療の手段を得た

今日，新たな“Treatment scheme”の模索が

始まっている。Bostonでの 2001～ 2006年の
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237例の Norwood術後生存退院率は，既に

88.6％にまで達している。しかし，医学が進歩

して難病の子ども達を救命できるようになる

と，次々に新たな課題がみえてくる。そして，

しばしば倫理的問題が深く関わっているのであ

る。

11．おわりに

我が国が直面する課題として，いわゆる「医

療崩壊」がある。外科医は急速に減少しており，

その一部門である心臓血管外科医も例外ではな

い。現在の我が国の心臓血管外科専門医は

1,600人ほどであるが，この数字は今春の更新

手続きにより約 400人減少した。心臓血管外科

医の大多数は，成人の心臓外科医や血管外科医

であるので，小児の心臓外科医は既に極めて少

数となっている。

一方，手術成績が上がるにつれ，早期の手術

介入が増え，我々の最近 3年間の手術症例でも，

過半数が 1歳未満の新生児や乳児である（図

8）。また，初回手術を乗り越えた複雑心疾患の

子どもたちには，2回目以降の手術があり，必

然的に重症例に多く遭遇することになる。これ

は，次世代の人材養成という観点からみると，

困難な時代にあることを意味する。

平成 19年の統計によれば，山梨県の周産期

死亡率は出産 1,000対 3.0（全国平均 4.5）と全

国の都道府県で最も低く，新生児死亡率と乳児

死亡率も 2番目に低い。先天性心疾患は新生児

や乳児の主たる死亡原因であることから，当院

の診療チームの果たすべき役割は大である。本

稿では左心低形成症候群（HLHS）を取り上げ

たが，先天性心疾患は極めて多様であり，それ

ぞれに外科治療の歴史がある。これまでの山梨

での経験を引き継いでいくために，若い医師の

さらなる奮起を期待するとともに，国内の施設

間での人的交流によるトレーニングも進めたい

と考えている。
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図 8．先天性心疾患手術症例の年齢構成（2006-2008）
最近 3年間に当科が施行した先天性心疾患に対する手術は 183件（出張手術を含む）で，内

訳は開心術 125件，非開心術 29件，その他（ペースメーカー関連，補助循環関連，二期的胸
骨閉鎖，等）29件であった。開心術，非開心術ともに，新生児，乳児の割合が高いのが特徴
である。開心術を施行した症例の最低体重は 1.4 kg（肺動脈弁欠損症），非開心術では 418 g
（未熟児動脈管開存症）であった。
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Surgical Treatment for Hypoplastic Left Heart Syndrome: Current Trend and A 17-Year Experience in Yamanashi

Shoji SUZUKI, Shigeaki KAGA, Kenji SAKAKIBARA, Kaori KATO, Mitsuhiro KIMURA, 

Satoru SHIRAIWA, Kisyo SHIMURA, Natsuya ISHIKAWA, 

Yoshihiro HONDA and Masahiko MATSUMOTO

Department of Surgery, University of Yamanashi, Yamanashi 409-3898, Japan

Abstract: Hypoplastic left heart syndrome is a sort of right-ventricular type single ventricle with a marked hypoplasia

of the left side of the heart including the aortic arch. Though it was a uniformly lethal condition, Dr. Norwood start-

ed an innovative palliative operation in early 1980s which has lead to long term survival of patients. Numerous modi-

fications in the surgical technique and perioperative management have contributed to a dramatic improvement of

the outcome. In Yamanashi, surgical result has gradually improved and recently we have completed successful Fontan

operation in some cases. Nowadays, newer approaches have come into clinical use; i.e., “hybrid strategy” incorporat-

ing catheter intervention and routine use of mechanical ventricular assist device after Norwood operation. Long-term

follow up studies on morbidity and mortality of the survivors have revealed late problems including neurodevelop-

mental disorders. Therefore, new treatment schemes are under discussion in each institute. These challenges have

also led us to encounter ethical problems.

Key words:  hypoplastic left heart syndrome, single ventricle, Norwood procedure, Fontan operation


