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【はじめに】機能的単心室症に対するフォンタン手術は、1971 年、Fontan らによる報告に始まり

1)、1984 年川島らによる total cavopulmonary shunt2)、1988 年 de Leval らによる total
cavopulmonary connection(TCPC)3)、1990 年 Marcelletti らによる extracardiac conduit4)、Bridges
らによる fenestration5)と初期の 20 年間で現行の術式に至っている。その後緩やかに手術成績は向

上し、周術期管理の改善も進む一方で、多臓器障害を含めた遠隔期諸問題が明らかになりつつある。

本稿では 10 年間の我々の歩みを振り返ると同時に、得られた知見、課題について概説する。

【フォンタン手術成績】日本胸部外科学会年報によると本邦においては毎年 400 例前後のフォンタ

ン手術が行われ、2005 年と 2014 年を比較すると早期死亡は 2%から 0.3%、在院死亡は 3.4%から

1%へと改善を認めている（図 1）6, 7)。これらの成績は The Society of Thoracic Surgeons からの報

告と比較しても遜色ない 8)。また近年では 20 年を越えたフォンタン手術の長期成績も報告されつつ

ある。代表的な長期成績の報告を列記する（表 1）9-14)

。対象とする年代により術式の詳細と成績は異なり、心房肺動脈吻合(APC)や Bjork 法を多く含む

シリーズでは 10 年生存率が 75%前後に留まる一方、近年の lateral tunnel 法(LT)、心外導管法(ECC)
主体のシリーズでは早期死亡を含む 10 年生存率は 88～96%と極めて良好である。また近年の報告

では遠隔期生存の危険因子として、術前、術中因子では左心低形成症候群 15)、内臓心房錯位症候群

16)、7 歳以上、房室弁逆流 17)および房室弁置換 14)、肺動脈圧 15mmHg 以上、低心室機能 18)、APC14)

が挙げられ、術後因子では肺動脈圧 20mmHg 以上、心房圧 13mmHg 以上 14)、長期胸腔ドレーン留

置 10)などが報告されている。

【フォンタン手術における 10 年間のトピック】この 10 年間の潮流は①ハイリスクフォンタンへの

挑戦、②Fast track の模索、そして③TCPC conversion に集約される。 

① ハイリスクフォンタン：近年左心低形成症候群、無脾症候群に対する開心姑息術の成績向上に伴

い、ハイリスクフォンタン症例は増加の一途をたどっている。ハイリスクフォンタンに対する取

り組みについては本邦から数多くの報告があり、近年特に重要視されている心室機能保持につい

ては、きつめの肺動脈絞扼、細目のシャントといった low flow strategy が主流である 19)。また

体心室流出路狭窄に対しては積極的な Damus-Kaye-Stansel 吻合が報告され 20)、房室弁逆流に

対しても種々の方法での形成が試みられている 21)。これらハイリスク症例に対する取り組みの

成果は内臓心房錯位症候群で顕著に見られ、Ota ら静岡こども病院からの報告では右側相同心症

例の生後 5 年生存率は 2003 年までの 53.8%から 2004 年以降の 81.7%と劇的な改善を認めてい

る 22)。



② Fast-track：成人同様、フォンタン手術においても Fast-track の導入が試みられている。フォ

ンタン術後の入院期間を規定する因子はドレーン留置期間であり、2005 年 Cava らの報告では

脂肪水分制限、ACE 阻害剤早期導入を含むプロトコールによりドレーン留置期間が 15 日から

6.2 日、在院日数が 18.6 日から 9 日と大幅な短縮が得られている 23)。また、術後陽圧換気によ

るフォンタン循環の悪影響を払拭すべく、手術室抜管も試みられているが、この場合如何にして

再挿管を回避するかが課題である。Morales らは仙骨ブロック併用により再挿管を回避し、仙骨

ブロックによるオピオイド全身投与量の低減効果、開心術後のストレス低減効果を報告している

24)。 
③ TCPC conversion：APC, Bjork 法は流体力学的に今日の TCPC より劣り、心房への長期圧負荷

から心房拡大を来し、流体力学的により不利なフォンタン経路となり、心房性不整脈を合併する

ことで更なるのフォンタン循環不全を招く。これらの症例に対して血行動態改善を目指した

TCPC conversion が提唱され、この 10 年間で多くの施設からの成績が報告された（表 2）25-35)。

まとめると 84%の症例に不整脈手術が併施され、7%の手術死亡、12%の遠隔死亡、および 80%
の不整脈再発回避率であった。この領域において代表的な Chicago グループの Deal らの報告で

は死亡/移植の危険因子は右室または判定不能な心室形態、術前腹水、PLE に加えて 240 分以上

の手術時間、両側心房への不整脈手術とされ 34)、TCPC conversion の施行時期は心不全症状、

不整脈が進行する前が望ましい。 
 

【10 年間に得られた知見】 
① 数値流体力学(computational fluid dynamic: CFD)の応用：近年様々な工業系領域で用いられる

CFD の手法がフォンタン手術においても応用され、その有用性が報告されている。フォンタン

手術における CFD の活用目的は①エネルギーロスを抑えたフォンタン経路の作成、②左右肺へ

の均等な肝静脈血分配に大別される。本邦からは Itatani らが、心外導管症例の人工血管径によ

る CFD 解析を行い、過大な人工血管ではエネルギーロスは抑えられる反面、導管外側での滞留

が問題となることを明らかにし、小児期においては 16mm 又は 18mm が至適であると報告した

（図 2）36)。また、下大静脈欠損を伴う多脾症候群において遠隔期肺動静脈瘻形成を回避する為

に、CFSの手法を用いて左右への肝静脈血流分布が均等になるような手術デザインが検討され、

de Zelicourt らの報告では片側上大静脈症例では肝静脈-奇静脈吻合の有用性が実証されたが、両

側上大静脈例においては、凡庸性の高い結果に至っていない 37)。また Emory グループは CFD
解析から Y graft を用いたフォンタン手術の有用性を報告しているが 38)、現時点では普及に至っ

ていない。 
② 運動負荷試験からの知見：フォンタン術後遠隔期生存例の増加に伴い、遠隔期の運動耐容能、

QOL、並びに予後評価の指標として、心肺運動負荷試験(cardiopulmonary exercise test)による

評価が普及しつつある。これらの中で手術に影響するものとして、フォンタン至適年齢について

Ohuchi らは Fontan 到達年齢が遅れると QRS 幅は延長し、そして QRS 幅は Peak VO2 と負の

相関があることを示した 39)。フォンタン術後の肺血流路の重要性に関しては、Paridon らがフォ

ンタン後のPeak VO2値の 73%をmaximum % predicted O2 pulse (負荷中の一回拍出量)が規定

し、フォンタン後の運動耐容能低下は負荷中の transpulmonary flow、即ち前負荷の不足が主因



であり、安静時心室機能にて推測することが困難であることを示している 40)。またフォンタン

循環の特徴として、Navaratonam らは運動負荷に伴い中心静脈圧が急激に上昇すること、上昇

率が急峻な症例ほど運動耐容能が低いことを示すと共に健常者とほぼ同等の静脈圧変化と高い

運動耐容能を示す症例がいることを示した（図 3）41)。Nakano らの報告においても、フォンタ

ン術後の運動耐容能は経年的に低下する一方で、ほぼ正常値を示す症例がおり（図 4）13)、今後

このような症例を目指した治療方針の策定が望まれる。 
 
【将来展望】 
フォンタン症例に対する治療として今後期待されるのが、フォンタン術後症例に対する補助循環、

心移植である。本邦では 2009 年の改定臓器移植法成立により 15 歳以下の脳死下臓器提供が可能と

なり、2015 年 8 月より Berlin Heart 社の EXCOR が保険償還されているが、極端なドナー不足、

台数制限等によりフォンタン術後症例への普及には年月を要すると思われる。海外においてもフォ

ンタン術後症例に対する補助循環の報告は少ないものの 2000 年の BVS500 による短期 VAD42)、

Berlin Heart を用いた BiVAD(2006 年)43)や RVAD(2008 年)44)の報告。HeartMate II を用いた植込

み型 VAD(2011 年)45)、SynCardia TAH による移植へのブリッジ使用(2014 年)46)と、各種デバイス

の開発に平行してフォンタン術後症例への応用も進んでいる。補助循環を検討する上で体格のみな

らず、循環不全が心機能低下に起因するのか、フォンタン経路に起因するかによって、デバイス、

補助法を慎重に検討する必要があるが、現時点では 6 割程度の移植到達率となっている。また心移

植においては、かつてフォンタン症例の移植後生存は不良とされたが、2017 年の Simpson らの報

告によるとフォンタン症例における心移植後 1年生存は 2006年までの 77%から 2007年以降の 89%
と他疾患群と遜色ないレベルまで改善を認めている 47)。 
 
【まとめ】 
本邦におけるフォンタン手術は短期成績においては極めて良好で、ハイリスク症例にも対応できつ 
つある。短期的な視点のみでは更なる改善を見出すのは困難とも言えるが、現在我々が行っている

フォンタン手術の結果が分かるのは数十年後であり、その評価を次世代に継承することこそ、フォ

ンタン術後症例が長期に亘り良好な QOL を維持する上で肝要である。 
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