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研究成果の概要（和文）：　成人先天性心疾患（ACHD）患者の適切な治療、管理に役立てるため、心血管機能、血行動
態の側面から包括的に捉え、経時的変化、病態形成に至るメカニズムを研究した。
　機能的単心室に対して行われるフォンタン術後患者において、心不全患者と同様に交感神経賦活化の重要性が示唆さ
れた。賦活化された交感神経は静脈キャパシタンス（Cv)を減少させ、運動耐用能や遠隔期合併症と関連している可能
性がある。Cvへの介入として、和温療法等の有用性が示唆された。
　また、その他のACHDとして、修正大血管転位症やファロー四徴症の右心不全における心血管機能を評価し、適切な管
理、治療について検討した。

研究成果の概要（英文）：We studied the mechanism leading to pathogenesis to　establish the appropriate 
treatment and management of adult congenital heart disease(ACHD) from the point of the cardiovascular 
function. In patients after Fontan surgery for functional single ventricle, the importance of abnormal 
sympathetic activation was suggested as well as heart failure patients. Sympathetic activation decreases 
venous capacitance (Cv). Reduced Cv may be associated with the midterm outcomes and complications after 
Fontan surgery. Waon therapy was useful as intervention for Cv. We also studied the right heart failure 
of congenitally corrected transposition and tetralogy of Fallot as other type of ACHD.

研究分野：小児循環器学
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１． 研究開始当初の背景 
近年、成人年齢に達する先天性心疾患（CHD）
患者が増加し、そのよりよい治療、管理体系
の確立は我々CHD の医療に携わるものに課
せられた大きな使命となっている。しかしな
がら、成人先天性心疾患（ACHD）の病態に
関する知見は甚だ乏しく、それゆえに適切な
治療や管理の方針は未だ手探りの状態であ
る。 
 
２．研究の目的 
ACHD患者の病態を、その軸となる心血管機
能、血行動態を中心に包括的にとらえ、小児
との違い、経時的変化、病態形成に至るメカ
ニズムを解明することにより、ACHD患者の
適切な治療、管理に役立てる科学的情報を提
供することを研究目的とする。 
 
３．研究の方法 
ACHD患者の心臓カテーテル検査時に
Computerシステムを用いて圧断面積関係と
血管 Impedanceを評価し、心血管機能特性
を明らかにする。通常のカテーテル検査では
安静時の状態しか把握できない為、トレッド
ミル運動負荷試験中の変化や携帯式運動量
測定計を用いて、動的変化と病態形成の関係
について検討した。また、カテーテル検査中
に求めた静脈キャパシタンスと動的変化の
関係を明らかにする。カテーテル検査時に、
採血を行い、神経液性因子や術後合併症の肝
障害を評価する肝線維化マーカー等の測定
により病態を把握する。 
 
４．研究成果 
主な対象は機能的単心室に対して行われる
Fontan 術後患者とした。Fontan 術後では、
中心静脈圧（CVP）は術後合併症と関連して
いると言われている。カテーテルで求めるこ
とが出来る安静時 CVP のみならず、末梢静脈
圧を用いることによって運動時の中心静脈
圧推定することが可能であった。Fontan 術後
患者では、心不全患者と同様に交感神経が異
常に賦活化されており、交感神経賦活化によ
り安静時および動的中心静脈圧が上昇して
いると考えられる。運動時の中心静脈圧は、
遠隔期合併症や運動耐用能低下と関連して
いる可能性が示唆された。また、静脈キャパ
シタンス低下への介入として、硝酸薬等の薬
物療法以外に非薬物療法として和温療法等
の有用性が示唆された。 
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