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成人先天性心疾患（ACHD）患者数の増加に伴い，ペーシングデバイス器機の植え込み数も増加している．特有の心臓構造を持つ先天性心疾患ではリードや植え込み法の選択も大切である．また，新しい機能，ペーシングデバイスも登場しており，ACHD領域での使用増加も予想される．本稿では，先天性心疾患領域で活用可能な最近の知見について述べる．


はじめに
成人に達する先天性心疾患（congenital heart disease: CHD）患者数の増加とともに，ペーシング機器植え込み数も増加傾向にある．一方，ペーシングデバイス治療は日々進歩しており，CHD領域においても新しい手技や機器への対応も必要となっている．
本稿では，2021年小児循環器学会総会・学術集会での教育講演での講演内容を基に，①特殊な心血管構造を持つCHDに対する心外膜及び心内膜リードの使い分けと②皮下植え込み型植え込み型除細動器（S-ICD）について最初に述べる．続いて2021年3月にアップデートされた2021年JCS/JHRSガイドラインフォーカスアップデート版不整脈非薬物治療に記載されている内容のうち，CHDへの使用がすでに導入され今後の増加が予想される，③心房抗頻拍ペーシング，④刺激伝導系ペーシング，⑤リードレスペースメーカ，⑥経皮的リード抜去について解説する．

CHDの特徴
CHD患者の主な特徴を以下に挙げる．
	1）複雑な解剖学的構造や血管異常（内臓逆位，dextrocardia，心房スイッチ術後，修正大血管転位の冠静脈異常など）
	2）成長によるリード伸展（小児期のデバイス植え込み例）
	3）心内短絡の存在
	4）静脈アクセスが困難（グレン術後，TCPC術後，三尖弁置換術後など）
	5）心内低電位，ペーシング閾値高値

上記の特徴を念頭にペーシングリードや機器の植え込み方法を選択する必要がある．
そして，なぜペーシング機器植え込みの手術をする必要があるのか，目的と利益を十分に説明し，一方で合併症や将来起こりうる事項（リード入れ替えなど）についても患者および家族に十分な説明をしたうえで手技を行うことも大切である．

心内膜リードと心外膜リードの使い分け
ペースメーカリードは心内膜リード及び心外膜リードに大別される．Table 1に心内膜及び心外膜リードの違いを示す．簡単に述べると，心内膜（経静脈）リードは，心外膜リードに比し閾値上昇やリード断線などのリードトラブルは少なくリード寿命も長く安定した成績を得ることが多い．しかし，明らかな心内短絡がある症例では全身性血栓症リスクが高く推奨されない1, 2）．リードを心内に留置するための静脈アクセスがないと（例えばグレン術後，上大静脈閉塞例など）留置できず，リードが留置できた場合には静脈閉塞がありうる．一方，心外膜リードは，心内短絡や静脈アクセス制限などがあっても留置可能であるが，リード断線や閾値上昇などのリード不全率は心内膜リードより高くリード寿命は短い傾向がある3）．稀な合併症として心外膜リードによる心臓絞扼の報告4, 5）や冠動脈圧迫6）があり，幼少期に留置した心外膜リードではリスクが高いため注意深いフォローが必要である．心外膜リードはMRI対応の承認が得られていないため，現時点では心外膜リードを使用例ではMRI撮像は原則できないことになっている．今後は，成人先天性心疾患患者の増加により，体格の大きな心内修復術後症例が増加するため，新規の心内膜リードや心外膜リードから心内膜リードへ変更する症例も増加していくのは確実である7）．心外膜リードを選択するか，心内膜リードを選択するかは，体格のみならず，解剖学的特徴，侵襲に耐えられる全身状態か，今後予定または可能性のある手術予定（再手術時に同時にペースメーカ植え込みをするメリット），心内膜リード留置前に心内短絡や静脈狭窄を経カテーテルで介入可能か，MRI撮影の必要性などを考慮し個々の症例で選択することになる．
Table 1 Comparison between epicardial and endocardial leads


先天性心疾患関連でよくある状況・質問と対応・返答（Q and A）についての返答例を以下に述べる
	Q1）心内短絡や静脈アクセス困難な症例に対する心内膜リードの植え込みについて	大きな心内短絡（特に右左短絡）がある症例では，全身性の血栓塞栓症リスクが高い2）ことから2014年成人CHDの不整脈治療に関するPACES/HRSのExpert Consensusでは基本的に心内膜リード植え込みを避けるように記載されている1）．しかし，患者の状態により開胸しての心外膜リード植え込みがどうしても困難な場合には，十分なリスクと利益を考慮し説明したうえで経静脈的にリードを留置することはある1）．TCPC術後などで静脈アクセスが不足している場合には，一般的に心外膜リードを用いたペーシングデバイスの植え込みを選択する（Fig. 1）が，患者の状況による心内膜リードを工夫した植え込みに挑戦することもある（後述Q5参照）．治療可能な心房間短絡（心房中隔欠損症）や上大静脈狭窄例では，あらかじめ経カテーテル心房中隔欠損閉鎖術やステント留置術をしたうえで心内膜リードを植え込むことは可能であり全身性血栓塞栓症や上大静脈症候群の予防に有用である（Fig. 2）．


	Q2）三尖弁置換術が予定またはすでに施行されている場合の心室リード選択	これから三尖弁置換術や形成術予定の場合は術後に，弁損傷や弁狭窄，癒着により心内膜リードのリード抜去をすることが困難となるため，心外膜リードの留置を推奨する．すでに心内膜心室リードが三尖弁経由で心室に挿入されている場合は，可能な限り手術時に心内膜リードを抜去し，心外膜リードに変更することが推奨される．すでに三尖弁置換術が施行されている場合は，心外膜リードを用いるかもしくは，冠状静脈口と心室枝があれば冠状静脈経由で冠状静脈リードを左室側（主心室）に植え込みすることで経静脈的心室ペーシングが可能になりうるので経静脈アプローチも検討する価値がある．三尖弁閉鎖に対する古典的フォンタン術後も同様に冠静脈経由で左心室にリード留置が可能な場合がある8）．


	Q3）体重何キログラムから心内膜リード植え込みはできるか？	世界的には，経静脈デバイス植え込みを積極的に施行している施設では体重10–20 kg以上（一般的に15 kg位）を目安にしている9–11）．体重10 kg以下でも患者の状況や状態により経静脈的にデバイス植込みをしている施設もある12, 13）．ただし，デバイス感染やリードトラブル時にリード抜去などの対応が可能か，先天性心疾患の有無や今後の手術予定，房室弁逆流などを考慮して施設毎にリードを選択する必要がある．日本国内は海外に比し小児への心内膜リード留置に保守的な傾向があり，国内の多くの施設では将来の静脈閉塞，小児の経皮的リード抜去可能な施設が少ないなどの理由で比較的体格が大きくなるまでは心外膜リードを第一選択とし，将来体格が大きくなってから（30 kg以上位）経静脈リードへの変更をする施設が多い．


	Q4）心外膜リード，使用していないリード（Abandoned lead），リードと本体のメーカーが異なる場合のMRI撮像について	心外膜リードはすべてのリードがMRI撮像の承認がとれていない（Evidenceが少ない）ので，（ペースメーカ本体がMRI撮像対応であっても）現時点（2022年3月末）での日本国内では原則MRI撮像は不可というに対応になる．ペースメーカに接続されず心外膜リードのみが心筋に留置されている場合（Abandoned Lead）も原則，MRI撮像は避ける．一方で，海外からAbandoned lead（心内膜リード及び心外膜リードであっても）のMRI撮像では大きな有害事象は起きなかった報告が出てきており14–16），MRI対応が認可されていないリードやデバイス本体でも多くはMRI撮像が安全に可能性という報告もある15, 17）．よって，海外ではMRI撮影リスクと患者がMRI撮影で得られる利益を検討し，患者の利益がリスクより高ければ同意のもとで，MRI非対応リード（古い心内膜リードや心外膜リード）やAbandoned lead，及びMRI非対応のリードやデバイス本体でもあってもMRI撮像を優先することも多々あるようなので，将来日本での対応も変化する可能性はある．心内膜リードは，MRI承認がとれているものに関しては，現時点での日本国内（2022年3月末）では同じメーカーのMRI対応デバイス本体とリードの組み合わせでのみMRI撮像は可能である．海外ではリードとデバイス本体が異なってもそれぞれがMRI対応であれば撮像可能となっており，将来国内でもリードとデバイス本体のメーカーが異なってもMRI撮像が許可されるよう変更される可能性は十分にある．


	Q5）特殊な心内膜リード植え込み例について及び心外膜リード留置が困難もしくはリスクが高い症例における心内膜リードの是非	解剖学的かつ電気的に複雑でリード留置困難が予想される症例に対する3Dマッピングシステムを併用してのリード留置7），完全大血管転位症心房スイッチ術後の経静脈リード植え込み（左心耳と左側心室への心内膜リード留置）と体心室（解剖学的右室）への心外膜リードを組み合わせた心臓再同期療法（Fig. 3），心房スイッチのバッフルリークから体心室腔への心内膜リード留置18），Hemi Fontanの上大静脈端やTCPC術後の肺動脈側から，もしくは肺動脈—心房壁を穿通しての経静脈心房ペーシング9, 19, 20），左室性単心室のSeptation術及び三尖弁置換術後の心内膜リードを用いた両心室ペーシング21），古典的フォンタン術後に対する冠静脈内への植え込み型除細動器（ICD）リード留置を用いた経静脈的ICD植え込み22）などがある．一般的に心外膜リードが第一選択と思われる症例でも，開胸の侵襲リスクや患者の状態により心内膜リードを選択することもある．肺静脈腔や体心室への心内膜リード留置は血栓塞栓症のリスクが高まるため，十分な抗凝固療法と患者へのリスク説明が必要である．



[image: ]Fig. 1 Complete Epicardial ICD implantation in a patient with asplenia, dextrocardia, single ventricle and ventricular tachycardia at Fontan conversion

[image: ]Fig. 2 Adult women repaired tetralogy of Fallot with sustained ventricular tachycardia and residual atrial shunt. She underwent atrial septal defect closure using atrial septal defect occluder before transvenous ICD implantation to prevent lead related systemic thrombosis

[image: ]Fig. 3 CRT using transvenous ICD combined with epicardial lead on systemic right ventricle in a patient underwent Senning operation for TGA, complete atrioventricular block and systemic ventricle failure


皮下植え込み型除細動器（S-ICD）
従来広く使用されてきた心内膜リードを用いた経静脈植え込み型除細動器（TV-ICD）はリード挿入に伴う合併症や，経年劣化に伴うリード不全やデバイス感染時に菌血症・心内膜炎を合併しやすいなどの問題が生じうる．心外膜リードを用いた開胸によるICD植え込み（Epicardial ICD）は，開胸を要するため経静脈ICD以上に侵襲が大きく，TV-ICD以上にリードトラブルが起きやすいという難点がある．経静脈及び開胸（心外膜リードを用いた）ICD及び皮下植え込み型除細動器の比較を示す（Table 2）．皮下植え込み型除細動器（S-ICD）は，ICDリードは胸骨脇の皮下，ICD本体は通常左中腋窩—後腋窩線の前鋸筋と広背筋間に植え込み，心臓に接するリード留置は要しない．リードトラブルやデバイス感染自体は起こりうるが，易感染症例でも血行感染は予防でき，感染時のデバイス抜去が比較的容易に行えることや，静脈閉塞や血管構造による静脈アクセス困難（グレン術後やTCPC術後）や心内短絡によるリードに関連した血栓塞栓症の心配がないというメリットがある．デバイスの植え込み部位は，内臓逆位やdextrocardia例では右側腋窩を選択する23）．S-ICDデバイスのサイズが大きいことや，ペーシング機能はないため体格の小さな小児やペーシングを必要とすることの多いCHDでは注意が必要である．S-ICD植え込みの適応自体は経静脈ICDに準じるが，ペーシングが不要で心内短絡を認める例（チアノーゼがあるなど），もしくは静脈アクセスのない複雑性CHD（Fontan術後など）の心室細動蘇生例（心臓突然死二次予防）（Fig. 4）や，突然死ハイリスク群に対する心臓突然死一次予防例，心内短絡はなくともペーシングが不要な心蘇生例のCHDの心臓突然死二次予防などは良い適応となる24）．一方でファロー四徴症心内修復術後遠隔期などに生じる持続性心室頻拍症例では，右心室流出路心室切開やパッチ形成後などに関連した心室内緩徐伝導を介したリエントリー性機序が多く心室抗頻拍ペーシングが有効である．ファロー四徴症術後では心室抗頻拍ペーシングの有効率が90％以上と高い報告がある24）．そのためペーシングの必要性や，心室頻拍性不整脈の種類や機序，静脈アクセス，アブレーションの結果などを考慮し経静脈ICDかS-ICDを選択することが重要である．近年，国内でも小児やCHDに対するS-ICD植え込み報告は増加しており，海外からは多数の症例をまとめた報告もある25, 26）．米国の多施設研究では，115例中（器質的心疾患は約30％程度），合併症は1年で14.7％，不適切作動を約15％，適切作動約11％（年4.9％）に認め，92％は初回ショック時の除細動に成功していることからTV-ICDと比較し成績は遜色ないと報告している25）．この報告では最少年齢5歳，最小体重20 kgである．より小さな体格の小児例に対するS-ICD植え込み報告もあるがデバイスサイズが大きくリードも短いリードはないことから，現時点では体重下限は約20 kg以上位が一つの目安かもしれない．S-ICDにはペーシング機能がないため，リードレスペーシングや心内膜リードや心外膜リードのペースメーカを併用している報告もある27, 28）．一方で，ペースメーカとS-ICD間の干渉により正常にDCショック作動しないことやショック治療後のペーシングが入らないという報告もあり注意が必要である29）．また，単極リードや双極ペーシング閾値が高いなどの理由で単極ペーシングを高頻度に使用している症例では，ICDと単極ペーシングの併用は，単極ペーシングのスパイクが大きく心室細動時にアンダーセンスしICD作動が正しく作動しない可能性があるため禁忌となっている（S-ICDでもTV-ICDでも同様）．先天性心疾患においてはS-ICD植え込み前の体表面心電波形を用いたスクリーニング検査を高率にパスできない可能性が指摘されている30）．成人CHDに体表面心電波形を用いてS-ICDの適合スクリーニング検査を用いて評価した報告では，ファロー四徴症の50％はスクリーニングがスクリーニングをパスできず（約30％は胸骨右縁でのみパス），Fontan術後においては全体の70％がパスできなく，S-ICDスクリーニングの段階でパスできない頻度が高いとの報告がある30）．一方で，成人のCHDに対するS-ICDスクリーングはぺースメーカやICD植え込み後を37％含む群においても，83％と高率に適合したという報告もある31）．いずれにせよ複雑な心臓構造や活動性の高い若年者やCHDに対するS-ICDの際には胸骨右縁および左縁や体位変換，運動時の波形変化など可能な限りの植え込み前スクリーニングを十分にすることが大切といえる．成長による体格の変化が起こりうる場合には最初に選択した電極極性での心電波形が変化する可能性がある．植え込み後も心電波形が初期の頃と同様に得られているか，T波オーバーセンスが生じやすくなっていないかなど定期的に確認したほうが無難かもしれない．将来的には，リードレスペースメーカとS-ICDの組み合わせた心室ペーシングや抗頻拍ペーシングも可能な静脈や心内にリードを留置しないS-ICDシステムが出現する可能性がある．
Table 2 Comparison among transvenous, epicardial and subcutaneous ICD

[image: ]Fig. 4 S-ICD implantation in a patient with unoperated TOF, MAPCA, syncope due to unstable ventricular tachycardia and deep cyanosis


心房抗頻拍ペーシング
CHDでは心房頻拍（特に心房内リエントリー性頻拍が多い）や心房細動発生リスクが高く，各々は死亡，血栓，突然死リスク増大など予後に影響すると言われている．
心房抗頻拍ペーシング（AATP）は初期の第一世代以降，プログラムが改良され，現在は次々と変化する頻拍周期に対して追従対応が可能な第二世代のreactive AATPとなっている．2014年発表のreactive AATPの有効性を示した論文（通称MINERVA STUDY）32）以降，reactive AATPのAF停止や抑制効果が幅広く認知されるようになっている33, 34）．
CHD領域では第一世代のAATPの頃からCHDの心房頻拍停止に有効との報告があり35–39），2014年のAdult CHDの不整脈治療に関するPACES expert consensus40）や2021年小児のペーシングデバイスに関するPACES expert consensus41）においても心房頻拍のある洞不全症候群や，治療抵抗性の心房内リエントリー性頻拍に対するAATP機能付きデバイス植込みはクラス2A適応と高い推奨度となっている．CHD関連のAATP設定に関しては，過去の論文では一定のAATP設定は明記されていない．多種多様なCHDに対して個別にAATP設定を組むことは至難の業であり，われわれの施設では，AATPを開始する際には，まずあらかじめ設定されているノミナル設定（通称Minerva設定）で開始（AATPの治療開始心房レートのみ個別に変更）し，AATP無効の場合に必要に応じて個別に設定変更している．それでも頻拍停止効果は50％以上に達し，成功率以上にAATP開始後は電気ショック数も減少する．また，フォンタン再手術時の心外膜リードを用いたペースメーカ植込みなど周術期の心房頻拍にもAATPは有効である．そのため，CHD患者でAT/AFハイリスク症例でペーシング治療が必要な場合は，積極的にAATPデバイスを使用している．洞不全症例では心房リードのみでペーシングは可能であるが，AATPは心室波情報もないと使用できないプログラムとなっており，必ず心室リードもセンシングできる部位に留置する必要がある点に注意が必要である．また，1 : 1房室伝導を示す心房頻拍は洞性頻脈との鑑別ができずAATPが作動しないプログラムとなっており，またフォンタン術後などでは高心拍数により容易に血行動態が破綻するので房室伝導が良い症例では十分量のβ遮断薬などを用いて房室伝導を抑制する必要がある．AATP関連の重大な有害事象の発生はほぼなく安全に利用できる．AATP開始時期については，心内膜リードを用いた場合は，リード留置後リードDislodgeの懸念があることから，デバイス植え込み後30日後以降にAATP設定を開始することをメーカー（Medtronic社）は推奨している．一方でフォンタン再手術や人工弁置換術などの開心術と同時に心外膜リードを用いたペーシング機器植え込みする際には，心外膜リードではDislodgeリスクはほぼない．自施設では，複雑なCHDほど周術期早期に心房頻拍性不整脈が発生するため手術時に心外膜リードを用いてペーシングデバイス植込をした症例においては，手術直後および術後急性期からAATPを設定ONにし，心房頻拍持続の抑制や電気的除細動回避に役立てている（Fig. 5）．
[image: ]Fig. 5 Successful atrial anti-tachycardia pacing therapy for perioperative atrial tachycardia after Fontan conversion in a patient with single left ventricle


刺激伝導系（His束）ペーシング
心室ペーシング（多くは解剖学的右心室）により主心室（多くは解剖学的左心心室）の同期不全を生じ収縮機能不全を来しうるため，刺激伝導系の上部（His束領域）をペーシングすることでより生理的な心室伝導興奮を得ることは理にかなっている．従来は，安定したリードの固定の難しさや安定したペーシング閾値を得ることが困難であったが，近年，Medtronic社が開発したリード及び専用のリードデリバリーシステムを用いることで，留置成功率や長期成績も安定し世界中で広くHis束ペーシングが広まっている42–45）．また，心室中隔にリードを深く留置し左脚領域をペーシングする左脚領域ペーシングの報告もあり，His束ペーシングと左脚領域ペーシングを合わせて刺激伝導系ペーシングと呼ばれるようになっている．
CHDにおいてもHis束領域のペーシングは，心室ペーシングが必要な群においても最も理想的な心室ペーシングと示唆される．一般的な適応は，基本的に心室ペーシングが高頻度に必要な房室ブロックや，冠状静脈異常などで経静脈的に冠状静脈リード留置困難な心臓再同期療法（CRT）適応症例への代替が該当する．
CHDや小児におけるHis束ペーシングの適応基準はまだないが，CHDや小児領域でもHis束や左脚領域ペーシングの報告も増えつつあり，短期成績として安定したペーシング閾値，QRS幅の縮小，NYHAや症状の改善などの報告がある46–49）．
CHDにおけるHis束ペーシングの注意点として①房室結節—His束伝導の解剖学的位置が通常と異なる（修正大血管転位での前方結節，房室中隔欠損症における後方偏位，修正大血管転位や内臓錯位症候群における2つの房室結節の存在など），②心室パッチなどがありリードを留置できない可能性，③外科手術に関連した房室伝導障害ではHis束下部での伝導ブロック（AHブロックではなくHBまたはHVブロック）の可能性があり，術後症例ではHis束上部でのペーシングでは安定した心室ペーシングが得られない可能性がある（Fig. 6）．現時点でのCHDへのHis束ペーシングの適応は①房室伝導障害や心房静止や②永続性心房細動の徐脈で心房ペーシングが不可能かつ高頻度に心室ペーシングが必要な症例になるが，長期成績に不明な点も多いため，自施設では最初に刺激伝導系（His束）ペーシング適応例においてはまずはHis領域へのリード留置に挑戦するが，ペーシング閾値が高い，リード固定が困難，房室ブロック部位がHis束下部の場合などには無理せず通常の中隔ペーシングに変更することで安定したペーシングを確保する対応としている．また，成長によるリード伸展に対するリード抜去及びリード入れ替えが将来必要になる先天性房室ブロックなどの小児では，心機能低下がなければリード固定やリード抜去に伴う房室結節領域の損傷を防ぐため小児はあえてHis束ペーシングを避けるようにしている．His束領域を直接ペーシングする選択的His束ペーシングとHis束近傍の心筋を捕捉する非選択的His束ペーシングがあるが，非選択的His束ペーシングであっても長期的な心機能や心室収縮様式への影響に大きな差はないと言われるので，必ずしも選択的His束にこだわらなくてもよい．解剖学的右心室が主心室である症例に対する解剖学的左室側の左脚ペーシングは報告があるが47, 48），より生理的となるはずの右脚領域ペーシングについては現時点では未知である．
[image: ]Fig. 6 Para-Hisian pacing in a patient post ventricular septal defect closure with atrioventricular block improved left ejection

低心機能のCHDで冠状静脈口が左房側にCut Backされている房室中隔欠損症術後，冠静脈異常のため冠静脈リード留置が困難な修正大血管転位，心房スイッチ術後でsystemic right ventricle側の冠状静脈へのリード留置が困難な例では刺激伝導系ペーシングが心室ペーシング心機能増悪の予防だけでなくCRTの代替になる可能性もあり今後考慮されるペーシング療法の選択肢となりえる43）．

リードレスペースメーカ
リードレスペースメーカは，従来のペースメーカリードがなく本体とペーシング部が一体化されており内服薬のカプセル剤並みに小型化された画期的なペースメーカである（Fig. 7）．通常のペースメーカと異なり①皮下ポケット関連の合併症（ポケット感染や血種，皮膚の糜爛や圧迫壊死など）や②リード関連合併症（断線，被膜損傷，静脈血栓や静脈閉塞，三尖弁閉鎖不全）がないメリットがある．従来は，国内ではVVI機能のみが認可されており，静脈閉塞や静脈アクセスの温存を考える有症候性徐脈性心房細動，高齢者のフレイルや寝たきりなどで心房リードを留置するリスクが高くリードレスVVIペーシングの方が通常のペースメーカ植え込みを行うよりもメリットがある場合や，デバイス感染に対するシステム抜去後の再植込み時などに適応とされていた．先天性心疾患領域では，上大静脈閉塞のある房室ブロック症例や，S-ICDとリードレスペーシングの併用例などの報告がある28, 50）．2021年から日本国内でも，心房収縮のセンシングが可能でVDDペーシング機能が使える機種が認可され保険償還されるようになった．通常のDDDペースメーカと異なり心房の電気信号をセンシングするのではなく，加速度センサーからの信号で4つの心音，等容性収縮と僧帽弁・三尖弁閉鎖（A1），大動脈弁・肺動脈弁閉鎖（A2），等容性弛緩（A3），心房収縮（A4）を感知できる（Fig. 7）．心房収縮期（心臓エコーでの房室弁流入波の心房波に相当）するA4を感知し，一定の時間間隔で心室ペーシンングを追従するVDDペーシングであり房室ブロック患者において80％以上の高い房室同期が得られると報告されている51, 52）先天性心疾患領域では，房室ブロックなど心室ペーシングが必要な状態では房室同期が血行動態に重要な役割を担うためVVIペーシングよりもVDDペーシングの出現によりCHD領域でもリードレスペースメーカの使用は今後，国内でも増えると予想される．ただし，複雑な構造や高度の房室弁逆流などを併発した先天性心疾患においても房室同期が可能かどうかについては未知な面もある．長期的に最も危惧される問題として，感染時や電池消耗後のデバイス抜去が困難なことがあげられる．植え込み後早期のデバイス抜去の報告はある53）が，植え込み後遠隔期における抜去に関しては，現在使用可能なデバイス（Medtronic社）はスクリューインではなくいかりのようなフックで心筋に固定されており，専用の抜去システムはなく基本的にデバイス抜去は想定されていない．本体は通常のペーシング閾値であれば約10年で電池消耗となるため若いCHD患者では心腔内にさらにデバイスを追加するとなるとデバイスは小さいが心腔内に複数留置することになり心房—心室—大血管への血流阻害や血栓形成を来す危険がある．現時点では，植え込み後遠隔期にデバイス抜去が困難なことは，比較的年齢の若いCHD患者におけるリードペースメーカの使用を躊躇する要因の一つといえる．デバイス感染に関しては，ポケットやリード関連の感染を抑制できるので従来のペースメーカに比し感染率は低いと予想されるが，デバイス感染自体の報告はある．通常は鼠径静脈経由で27Frのシース経由で右心室にデバイス留置を行う．体格に関しては，小児に対するリードレスペースメーカでは年齢が12～14歳，体重が30～51 kgの比較的体格の良い症例への鼠径静脈アプローチでの植え込み報告がある54）．
[image: ]Fig. 7 Leadless pacemaker (Micra VDD, Medtronic) and accelerometer signal in relation to body surface electrocardiogram and A1, A2, A3, and A4 events: Provided by Medtronic Japan Co., Ltd

下大静脈閉塞—欠損例においては内頸静脈—上大静脈経由でのデバイス留置も想定されるが，小児例（体重20 kg及び27 kg）において内頸静脈経由での植え込みの報告はあるので内経静脈経由のデバイス留置も不可能ではないといえることと，体重が20 kg台の小さな小児でもアプローチ法を変えることで留置自体は可能であるといえる55, 56）．リードレスなのでリード関連の血栓症や静脈閉塞の心配はないが，未手術や姑息術のみ施行歴のあるチアノーゼ性心疾患など有意な心内短絡のある症例に対するリードレスペースメーカの血栓リスクや，長期経過で心腔内にデバイスを追加留置した例などCHDでは多々遭遇しうる状況においての報告は未だなく，今後の動向をみていく必要がある．

経皮的リード抜去
CHD領域でもデバイス感染，リード不全，静脈閉塞などに対して経皮的リード抜去やシステム全抜去を施行することは増えてきている．現在，日本国内では主に2010年よりエキシマレーザーシース，2011年よりリードロッキングデバイス，2015年よりメカニカルシース・スネア，2018年よりRotationダイレーターシースセットが保険承認され使用可能なリード抜去システムである．経皮的リード抜去に関しては，2018年のEuropean Heart Rhythm Association（EHRA）のCHDの不整脈に関するガイドラインよりCHD領域での記載が初めて掲載されるようになった8）．CHDに対するリード抜去の適応は，①ポケット感染や全身性感染を伴うデバイス感染，②静脈閉塞，③リード関連で生じる致死的不整脈や植え込みデバイスへの干渉，悪性腫瘍治療への干渉などが強い推奨とされている8）．CHD領域でのリード抜去の報告では，非感染例の割合は8～48％と報告により差があるが，近年非感染例の割合が高くなってきている57–59）．CHD領域においても90％以上でリードの完全抜去に成功しているが，レーザーシステムの使用や併用例が48～52％，Femoral approachを要することが8～16％程度に報告され，複雑なリード抜去手技になる傾向がある．リード抜去関連の死亡例はないが主要な合併症頻度は4.4から17％程度で生じ，特にリード抜去後の肺動脈弁下房室弁（三尖弁）逆流の増悪は頻度が高く（3～16％程度）注意が必要である．経静脈システムにおいての感染例ではポケット感染以上であれば（表層の皮膚感染でなければ）リードを含めたシステムの完全抜去が基本となる60–62）．リード不全などの非感染例に対しても，CHD群は比較的若い年齢が多く，長期的な視点からリード追加と旧リードの遺残による静脈閉塞や感染リスクの懸念からリード抜去を早期に考慮する傾向にある（Fig. 8）．心外膜リードを用いたデバイス感染でも，ポケット感染以上であれば基本的にはシステムの全抜去が望ましいが，リード全抜去に伴う再開胸リスクを考慮し全抜去をするかどうかを判断することになる．ポケット感染ではポケット周囲のリード除去とデバイス除去でリード遠位部位（心臓—胸腔内）は残存させて抗生剤治療をすることもオプションとしてありうる62）．しかし，リード遠位側の感染（縦郭炎や菌血症，膿瘍形成）などを認めれば致死的となるため速やかに開胸しての全てのシステム抜去を考慮する必要がある61）．
[image: ]Fig. 8 Conversion from pacemaker to ICD by transcutaneous lead extraction in a patient with (IDD) corrected TGA post Mustard combined with Rastelli operation and atrioventricular block had unstable ventricular tachycardia with syncope. The patient underwent transvenous pacemaker implantation for complete atrioventricular block showed syncope due to unstable ventricular tachycardia, therefore we performed V pacemaker lead extraction and ICD lead exchange and upgraded device pacemaker to ICD


おわりに
従来，特殊な心血管構造や病態をもつ複雑なCHDでは血管アクセスの制限や心内シャントの存在によりペーシング治療の選択肢は限定されていた．しかし，近年のペーシング治療の進歩は，CHD領域においても応用可能なことも多い．特殊な心血管構造や病態をもつ複雑なCHDでは，その特徴をより深く把握する必要があるが，治療の選択肢が広まることはCHD患者や医療従事者双方に歓迎されるべきことといえる．

利益相反
利益相反に関する事項はありません．
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[image: ]Fig. 2 Adult women repaired tetralogy of Fallot with sustained ventricular tachycardia and residual atrial shunt. She underwent atrial septal defect closure using atrial septal defect occluder before transvenous ICD implantation to prevent lead related systemic thrombosis

A: Chest X-ray (frontal view). B: Chest X-ray (lateral view). White arrow: atrial septal defect occluder. ICD, implantable cardioverter defibrillator
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[image: ]Fig. 3 CRT using transvenous ICD combined with epicardial lead on systemic right ventricle in a patient underwent Senning operation for TGA, complete atrioventricular block and systemic ventricle failure

A: 3D CT image of all chamber. B: 3D CT image of systemic venous chamber. C: 3D CT image of subpulmonary ventricle and pulmonary artery. D: Chest X-ray (frontal view). E: Chest X-ray (lateral view). A lead, atrial lead; Ao, aorta; Epi lead, epicardial lead; ICD, implantable cardioverter defibrillator; LAA, left atrial appendage; LV, left ventricle; MV, mitral valve; PA, pulmonary artery; RV, right ventricle; SVC, superior vena cava; TGA, transposition of great arteries
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[image: ]Fig. 1 Complete Epicardial ICD implantation in a patient with asplenia, dextrocardia, single ventricle and ventricular tachycardia at Fontan conversion

A: 3D CT image before Fontan conversion. B: Complete Epicardial ICD implantation at same time of Fontan conversion. Ao, aorta; CT, computed tomography; Epi-A lead, epicardial atrial lead; Epi-ICD lead, ICD lead placed in posterior epicardial space; Epi V lead, epicardial ventricular lead; ICD, implantable cardioverter defibrillator; IVC, inferior vena cava; LSVC, left-sided superior vena cava; RSVC, right-side superior vena cava; SV, single ventricle; SV atrium, systemic venous atrium
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OEBPS/text/table2.xhtml
Table 2 Comparison among transvenous, epicardial and subcutaneous ICD				TV-ICD		Epicardial ICD		S-ICD

		Invasiveness		Little		Stronger than TV- or S-ICD (thracotomy or sternotomy required)		Little. It enables without vein puncture

		Leads		TV-ICD lead (and pacemaker lead)		Epicardial pacing lead and ICD lead (TV-ICD lead, S-coil lead ICD patch)		S-ICD lead only

		Site of ICD generator		Usually subclavian pocket. Rarely submammary and axillary pocket		Abdominal pocket or subclavian pocket		Side of (usually left occasionally right side) chest wall below the armpit

		Cardiac pacing/antitachycardia pacing		Available		Available		None

		Lead-related systemic thrombosis		There is a possibility. High risk in a patient with an intra cardiac shunt		None, even with intracardiac shunt		None, even with intracardiac shunt

		Intracardiac shunt		Basically avoid		Acceptable		Acceptable

		Venous occlusion		Possible		None		None

		Venous access		Limited (Glenn/Fontan procedures and SVC stenosis et al.)		No limitation		No limitation

		Cardiac strangulation/coronary artery compression		None		Possible		None

		Lead extraction/removal		Most are possible by transcutaneous lead extraction		Thoracotomy or sternotomy is required		Comparatively easy

		MRI		Approved if MRI compatible model		Not approved		Approved

		ICD, implantable cardioverter defibrillator; MRI, magnetic resonance imaging; S-, subcutaneous; SVC, superior vena cava; TV-, transvenous





OEBPS/text/table1.xhtml
Table 1 Comparison between epicardial and endocardial leads				Epicardial lead		Endocardial lead

		Invasiveness		Strong (thoracotomy or sternotomy is required)		Low

		Body size		No limitation except lowbirth infant		BW ≥10–20 or 15 kg is generally recommended

		Presence of intracardiac shunt		Acceptable		Basically, avoid or should be closed prior to lead placement

		Venous access		No limitation		Limited (Glenn/Fontan procedures and SVC stenosis et al.)

		Incidence of lead failure		Higher than endocardial lead		Less than epicardial lead

		Cardiac strangulation/coronary artery compression		Possible		None

		Lead-related systemic thrombosis		None, even with intracardiac shunt		There is a possibility. High risk in a patient with intracardiac shunts

		Venous occlusion		None		Possible

		Infection		Possible		Possible

		Lead extraction/removal		Thoracotomy or sternotomy is required		Most are possible by transcutaneous lead extraction

		MRI		Not approved		Approved if MRI-compatible model

		BW, body weight; MRI, magnetic resonance imaging; SVC, superior vena cava
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[image: ]Fig. 6 Para-Hisian pacing in a patient post ventricular septal defect closure with atrioventricular block improved left ejection

A: Fluoroscopic image of right anterior oblique position during procedure. Epicardial ventricular pacing (endocardial leads were placed on the epicardial side) showed pacing failure due to high pacing threshold. His bundle electrogram of own beat detected by His catheter showed HV block. 4.1Fr lumenless lead was screwed to the right ventricular side below HV block site (asterisk). B: Chest X-ray after transvenous pacemaker implantation. Old epicardial leads and device still remained. C: Electrocardiogram before para-Hisian pacing. D: Electrocardiogram after para-Hisian pacing showed narrowing QRS duration. Low left ejection fraction on echocardiography due to chronic right ventricular anterior free wall pacing improved from 42％ to 54％ after para-Hisian pacing. Epi-A lead, epicardial atrial leal; Epi-V lead, epicardial ventricular lead



OEBPS/image/figure1.image1.png





OEBPS/text/figure7.xhtml
[image: ]Fig. 7 Leadless pacemaker (Micra VDD, Medtronic) and accelerometer signal in relation to body surface electrocardiogram and A1, A2, A3, and A4 events: Provided by Medtronic Japan Co., Ltd

A: Illustration of leadless pacemaker placed on the right ventricular septum. B: Four segments of accelerometer signal corresponded to isovolumic contraction and mitral/tricuspid valve closure (A1), aortic/ pulmonic valve closure (A2), passive ventricular filling (A3), and atrial contraction (A4). C: P wave and A4 signal following P wave during own heat beat with atrioventricular block. D: AV sequential pacing during VDD mode. ECG, electrocardiogram



OEBPS/text/figure4.xhtml
[image: ]Fig. 4 S-ICD implantation in a patient with unoperated TOF, MAPCA, syncope due to unstable ventricular tachycardia and deep cyanosis

A: 3D computed tomography (frontal view). asterisk showed large aortic aneurysm from right valsalva sinus. B: 3D computed tomography (left posterior view view). MAPCA from descending aorta connected to left side pulmonary artery. C: Chest X-ray (frontal view). The ICD lead was placed left parasternal. Ao, aorta; DAo, descending aorta; LV, left ventricle; RA, right atrium; PA, pulmonary artery; MAPCA, major aortopulmonary collateral artery; S-ICD, subcutaneous implantable cardioverter defibrillator; TOF, tetralogy of Fallot
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[image: ]Fig. 5 Successful atrial anti-tachycardia pacing therapy for perioperative atrial tachycardia after Fontan conversion in a patient with single left ventricle

A: Venography in extracardiac conduit. B: Ventriculography. C: Atrial anti-tachycardia pacing (burst pacing) successfully terminated frequent perioperative atrial tachycardia. A, atrial; LV, left ventricle; OC, outlet chamber (rudimentary right ventricle); V, ventricle
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[image: ]Fig. 8 Conversion from pacemaker to ICD by transcutaneous lead extraction in a patient with (IDD) corrected TGA post Mustard combined with Rastelli operation and atrioventricular block had unstable ventricular tachycardia with syncope. The patient underwent transvenous pacemaker implantation for complete atrioventricular block showed syncope due to unstable ventricular tachycardia, therefore we performed V pacemaker lead extraction and ICD lead exchange and upgraded device pacemaker to ICD

A: 3D CT image. B: Chest X-ray before by transcutaneous lead extraction. C: Chest X-ray after lead extraction and upgrading system from pacemaker to ICD. A, atrial; Ao, aorta; ICD, implantable cardioverter defibrillator; IVC, inferior vena cava; LV, left ventricle; PA, pulmonary artery; PV, pulmonary venous chamber; RV, right ventricle; SV, systemic venous chamber; SVC, superior vena cava; V, ventricular
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