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研究協力者： 

村上 卓（筑波大学附属病院・小児科・病院講師） 

 

 

A. 研究目的 
1） チアノーゼ性先天性心疾患は非チアノーゼ性

先天性心疾患と比較し、複雑心奇形が多く、

段階的な手術を必要とする。そのなかでも、２

心室修復術（“根治手術”）の適応外疾患（単

心室症、左心低形成症候群、純型肺動脈閉

鎖症、三尖弁閉鎖症など）では、チアノーゼ消

失を目的に、最終手術としてフォンタン手術が

選択される。 

2） フォンタン手術の適応基準を満たさない症例

では低酸素血症が残存し、在宅酸素療法を必

要とすることも多く、QOLは低下する。また、

フォンタン手術後でもチアノーゼが消失しな

い、または再出現することがある。 

3） しかし、チアノーゼ性先天性心疾患のなかで

フォンタン手術の適応となる疾患における手術

到達頻度、手術前後の臨床経過などについて

全国規模の大規模な研究データはない。 

4） そこで、本研究では小児慢性特定疾病の医療

意見書登録に基づいて作成されたデータベー

スを用いて、機能的単心室に対するフォンタン
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手術の施行状況、手術前後の臨床経過につ

いて調査した。 

 

 

B. 研究方法 
本研究班によりデータベース化された小児慢

性特定疾病の医療意見書登録データを用いて、

平成23～26年度に登録された心疾患患者25,920

人のうち機能的単心室の4,240例を対象とした。横

断的研究として、機能的単心室患者をフォンタン

手術施行群（F群）2,006例（47%）、未施行群（non-

F 群）2,234 例（53%）に分類し、症状（チアノーゼ、

心不全症状、動脈血酸素飽和度）、治療内容（内

服薬、人工呼吸管理、酸素療法）、予後（改善、不

変、悪化）について 2群間の比較を行った。 

 

（倫理面の配慮） 

本調査は、研究利用について被験者またはそ

の親権者・保護者の同意が得られている小児慢性

特定疾病登録データを用いて行われており、国立

成育医療研究センター倫理審査委員会により承

認されている（受付番号：1637）。 

 

 

C. 研究結果 
両群の比較結果を（F 群：non-F 群, p value）で

示す。 

1）患者背景：年齢（平均±SD）（9.0±4.6 歳：3.0±

4.5歳,＜0.001）、女児の割合（42%：45%, 0.386） 

2）症状：チアノーゼ（27.2%：79.0%,＜0.001）、多呼

吸（16.8%:51.9%,＜0.001）、  体重増加不良

（30.0%：65.0%,＜0.001）（表１）、動脈血酸素飽

和度（平均±SD）（90.8±8.3%：81.0±10.1%,＜

0.001）（図１） 

3) 治療状況：強心薬（11.7%：20.5%, ＜0.001、利

尿薬（41.6%：67.2%, ＜0.001）、末梢血管拡張

薬（ 54.4% ： 40.9%,＜ 0.001 ） 、βブロッカー

（ 11.2% ： 10.5%,＜ 0.001 ） 、  人工呼吸管理

（0.4%：8.6%,＜0.001）、酸素療法（13.0％：30.8%,

＜0.001）（表１） 

4) 予後：（改善 59.0%、不変 31.4%、悪化 1.2%、無

記入8.5%：改善 45.2%、不変 35.8%、悪化 2.6%、

無記入 16.5%,＜0.001） 

 

 

表１ フォンタン手術施行群と未施行群の比較 

 フォンタン 

手術施行群 

フォンタン 

手術未施行群 
p value 

チアノーゼ 27.2% 79.0% ＜0.001 

多呼吸 16.8% 51.9% ＜0.001 

体重増加不良 30.0% 65.0% ＜0.001 

強心剤 11.7% 20.5% ＜0.001 

利尿剤 41.6% 67.2% ＜0.001 

末梢血管 

拡張薬 
54.4% 40.9% ＜0.001 

βブロッカー 11.2% 10.5% ＜0.001 

人工呼吸器管理 0.4% 8.6% ＜0.001 

酸素療法 13.0% 30.8% ＜0.001 

 

 

 
図１ フォンタン手術施行群と未施行群の動脈血

酸素飽和度 

 
 

D. 考察 
フォンタン手術施行患者では未施行患者よりチ

アノーゼや、多呼吸、体重増加不良などの心不全

症状の頻度が減少していた。しかし、27.2%の症例

で動脈血酸素飽和度が 90%程度の低酸素血症が

残存しいていた。 
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フォンタン手術施行患者では末梢血管拡張剤

やβブロッカーの使用頻度が高く、フォンタン手術

未施行患者では強心剤や利尿剤、人工呼吸器管

理や酸素療法の頻度が高い。また、59.0%のフォン

タン手術施行患者で状態が改善したと判断された。 

 

 

E. 結論 
フォンタン術後患者にも低酸素血症の残存を認

めるが、術前患者と比較しチアノーゼ、心不全症

状、人工呼吸管理や酸素療法の頻度が低い。全

例調査ではない、生命予後の調査が困難である

等の限界はあるが、小児慢性特定疾病登録デー

タは全国規模の疫学調査として有用である。 
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