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A. 研究目的 

（平成 28年度） 
小児慢性特定疾患の医療意見書登録データを

使用して、フォンタン術後患者の疫学調査を行うこ

とを目的として研究を行った。 
（平成 29年度） 

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
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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 

（平成 28年度） 
H24年度の登録データを用いて、下記のデータ
の解析を行った。1) 患者背景（年齢、性別、疾患
名）、2) 患者の状態（チアノーゼ、体重、体重増加
不良の有無、NYHA分類）、3) 治療状況（各種内
服薬の投与、酸素投与、カテーテル治療の有無）、

学校管理指導表区分。患者の状態に関するパラ

メータに関しては年齢別に解析を行い、体重に関

しては男女別に日本人の標準成長曲線へプロット

をした。 
（平成 29年度） 
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） 
（平成 28年度） 
本研究で用いた小児慢性特定疾患治療研究事

業における医療意見書登録データは、申請時に

研究への利用について患児保護者より同意を得

た上で、更に個人情報を削除し匿名化してデータ

ベース化されている。したがって、匿名化された事

業データの集計･解析に基づく理論的研究であり、

被験者保護ならびに個人情報保護等に関する特

別な倫理的配慮は必要ないものと判断した。 
なお、本研究において用いている成長曲線につ

いては、日本小児内分泌学会の利用許諾を得て

いることを申し添える。 
（平成 29年度） 
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 

（平成 28年度） 
慢性心疾患の登録数 18589 名の中、フォンタン
術後患者は 2862名であった（図 28-1）。 
年齢は 9.0±4.5 歳、男/女は 1619/1243 名。年
齢分布は図 28-2のとおりであった。 
基礎疾患は多い順に単心室 30%、両大血管右
室起始15%、三尖弁閉鎖14%、肺動脈閉鎖10%、
左心低形成症候群 9%、などで、内臓錯位症候群
は 9%であった（図 28-3）。 
患者の状態は、チアノーゼあり 25%（図 28-4）、
体重増加不良あり 29%（図 28-5）、NYHA 分類は
I : 25%、II : 35%、III : 4%、IV : 0.4%であった（図
28-6）。内服薬の投与が行われていたのは利尿
薬 : 68%（図 28-7）、末梢血管拡張薬 : 55%（図
28-8）、βブロッカー : 11%（図 28-9）、強心薬 : 
10%（図 28-10）、抗血小板薬 : 74%（図 28-11）、抗
凝固薬 : 57%（図 28-12）、抗不整脈薬 : 5%（図
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28-13）であり、酸素投与は 13％（図 28-14）、カ
テーテル治療は 33%（図 28-15）で行われていた。 
学校管理指導表区分は A : 0.6%、B : 4%、C : 

48%、D : 19%、E : 17%であった（図 28-16）。 
男女別に日本人の標準成長曲線へプロットをし

た体重の分布は、男女とも平均値をやや下回った

（男児 : 図 28-17、女児 : 図 28-18）。 
本邦におけるフォンタン術後患者の現状に関し

て、基礎疾患の種類、治療内容、チアノーゼ・心不

全・NYHA 機能分類などの病状が明らかとなった。 
 
（平成 29年度） 
フォンタン手術施行群（F 群）、未施行群（non-F
群）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 29-１） 

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 29-１） 

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） 

D. 考察 

（平成 28年度） 
患者の状態に関しては、NYHA 分類 I・II が大
半を占めた。身体発育に関しては、体重増加不良

を認める患者は 29%であり、標準体重との比較で
はやや低値を示したが、比較的良好な遠隔期予

後が示された。薬剤の投与率に関しては、どの薬

剤に関しても 10代中までは減少傾向であるが、17

～18 歳程度から投与率が上昇していた。10 代後
半から循環動態に問題が生じたために投薬の追

加を要する状況が増加している可能性もあり、年

齢に応じた管理法の適正化の必要性がうかがわれ

た。 
小児慢性特定疾患のデータ解析は、悉皆性の

問題は残るものの、本邦の慢性心疾患患者の現

状を把握する上で有用な情報となり得る。 
（平成 29年度） 
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。 
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 

平成 28 年度の研究により、本邦におけるフォン
タン術後患者の現状がある程度明らかとなった。

一定の遠隔期予後が示されたが、病状や年齢に

応じた治療の適正化などの課題も残る。 
平成 29 年度の研究により、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ことが分かった。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。 
 

F. 健康危険情報 
なし 
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図 28-1 

 
 
 
 
 

 

図 28-2 フォンタン術後患者の年齢別分布 
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図 28-3 フォンタン術後患者の基礎疾患分布 
 

 
 

図 28-4 チアノーゼ有無の年齢別分布 
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図 28-5 体重増加不良有無の年齢別分布 

図 28-6 NYHA分類の年齢別分布 
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図 28-7 利尿薬有無の年齢別分布 

 

図 28-8 末梢血管拡張薬有無の年齢別分布 
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図 28-9 βブロッカー有無の年齢別分布 

 

図 28-10 強心薬有無の年齢別分布 
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図 28-11 抗血小板薬有無の年齢別分布 

 

図 28-12 抗凝固薬有無の年齢別分布 
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図 28-13 抗不整脈有無の年齢別分布 

 

図 28-14 酸素療法有無の年齢別分布 
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図 28-15 カテーテル治療有無の年齢別分布 

 

図 28-16 学校生活管理指導の年齢別分布 
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図 28-17 年齢別体重分布（男児） 

 

 
図 28-18 年齢別体重分布（女児）
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表 29-１ 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 29-１ フォンタン手術施行群と未施行群の動脈

血酸素飽和度 
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