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Review
【特集：第 19回教育セミナー〈外科系諸問題〉】

左心低形成症候群（HLHS）の外科治療における術式の変遷

小沼 武司 
長野県立こども病院 心臓血管外科

Surgical Technique Variations in the Norwood Operation  
for Hypoplastic Le� Heart Syndrome

Takeshi Konuma
Department of Cardiovascular Surgery, Nagano Children’s Hospital, Nagano, Japan

Although treatment for hypoplastic le� heart syndrome has improved, this condition is still considered high-
risk.
[Aortic reconstruction] Aortic stenosis causes postoperative heart failure by increasing a�erload and thus 
pulmonary blood �ow. Patch augmentation of the entire arch is a common reconstruction technique for creating 
a large �ow path. In Japan, however, reconstruction with primarily autologous tissue is common.
[Pulmonary artery reconstruction] �e pulmonary blood �ow must be adequate. Excessive pulmonary blood 
�ow causes cardiac volume overload, while insu�cient blood �ow results in hypoxemia. A right ventricu-
lar-pulmonary artery conduit provides hemodynamic stability. �is is considered an option, particularly for 
patients with a poor preoperative condition, such as low cardiac function or tricuspid valve regurgitation. 
However, there are concerns about the right ventricular incision, which can lead to ventricular dysfunction, and 
conduit stenosis. 
[Bilateral pulmonary artery banding] Many Japanese institutions perform bilateral pulmonary artery banding 
as the �rst palliative procedure. It signi�cantly reduces the risk of low birth weight, prematurity, cerebral hem-
orrhage, and complications of early cardiopulmonary bypass. It is expected to improve long-term outcomes, 
including neurodevelopment, by postponing open chest surgery during the neonatal period.
[Extracorporeal circulation] Partial cerebral perfusion is widely used in Japan. Complete circulatory arrest by 
hypothermia is most commonly used in North America and Europe, though the number of such procedures 
has grown in recent years. Lower body perfusion is also commonly used in Japan, but it has not become the 
standard method in other countries. Lower body blood perfusion is expected to reduce renal failure and shorten 
the intensive care unit stay.

Keywords: hypoplastic le� heart syndrome, Norwood operation, aortic reconstruction, pulmonary 
reconstruction, bilateral pulmonary banding

左心低形成症候群（hypoplastic le� heart syndrome: HLHS）の治療成績は向上しているが依然として
ハイリスク疾患である．
【大動脈再建】広い流路を確保する必要があり，大動脈の狭窄は後負荷増大とそれによる肺血流増加に
よって術後心不全の要因となる．広い流路のために組織補填を行うことが主流であるが本邦では自己
組織を主体とした再建が多い．
【肺動脈再建】肺血流量は適正である必要があり，肺血流過剰は心容量負荷となり血流不足は低酸素血
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症を生じる．右室‒肺動脈導管の利点は血行動態の安定性にあり，心機能低下や三尖弁逆流のある術前
状態の不良な症例では特に選択枝であると考えられる．一方で右室切開とそれに伴う心室機能障害，
導管狭窄の懸念がある．
【両側肺動脈絞扼】本邦では多くの施設で初回姑息術として行われている．低体重，未熟児，脳出血合
併，早期 CPB手術の合併症を減らす点で効果があり，新生児期から乳児期に高度な開胸手術を延期す
ることで神経発達を含む長期転帰で利益をもたらすことが期待される．
【体外循環】部分的脳灌流は本邦で広く行われており，超低体温完全循環停止下が主流である欧米でも
近年増加している．下半身送血も本邦では広く行われているが，海外では標準的方法とはなっていな
い．下半身送血により腎障害の軽減と ICU滞在時間の短縮が期待される．

はじめに

左心低形成症候群（hypoplastic le� heart syndrome: 
HLHS）にはかつて 1971年に Van Praag1）によって
発表された人工心肺を用いない手術，いわゆる Van 
Praagh手術が行われていたがその多くは成績不良で
あった．1981年にWilliam I. Norwood2）がNorwood
手術の報告をしてからおよそ 40年が経過するが，
mortalityは 10～15％，Fontan到達率は約 70％で依然
としてHLHSはハイリスク疾患であり 3），これまでに
様々な手術方法を始めとする改善が試みられてきた．
本邦においても手術成績は欧米と比肩するレベルに
到達しているが，独自ともいえる手術術式の変遷をた
どっており，今回はNorwood手術の大動脈再建，肺
動脈再建，体外循環法などについての変遷を概説する．

大動脈再建

大動脈再建に際して，広い流路を確保する必要があ
り，新大動脈での狭窄（CoA残存）は後負荷増大と
それによる肺血流増加によって術後心不全の要因とな
る．20 mmHg以上の圧較差は治療対象となる 4, 5）．
一方，拡大した大動脈も瘤化や大動脈後面の肺動脈
圧迫を来すため注意が必要である．大動脈再建方法は

Norwoodが自己組織のみによる再建と PTFEパッチ
補填の両方を報告していたが 2, 6），その後広い流路を
無理なく確保するために組織補填を行うことが主流と
なった．欧米ではホモグラフトの使用が多いが，異種
心膜や自己心膜，またゴアテックスなど人工物補填の
報告もある 7, 8）．これらは成長性や石灰化などに課題
があり，ホモグラフトも例外ではなく本邦では入手性
でも劣っている．1995年にMee9）が自己組織のみの
再建を報告しているが，同様に本邦では自己組織を主
体とした再建が主流となっている．同方法での問題点
として新上行大動脈（主肺動脈）が短く，肺動脈弁か
ら大動脈弓までの長軸方向距離が短いのみでなく，上
行大動脈と下行大動脈間（いわゆる retro aortic space）
の狭小化がある．これらの解決として小沼 10, 11）が肺
動脈幹温存法，山岸 12）が Chimney法として長軸方
向への新上行大動脈の長軸方向延長および短軸方向へ
の縮小をすることで retro aortic spaceすなわち左肺
門を開大し肺動脈狭窄や気管支狭窄を生じにくい大動
脈形態となる再建法を報告した（Fig. 1）．また大動脈
弓の形態も従来の再建法での鋭角な大動脈弓角度がよ
り緩やかになり，壁せん断応力とエネルギー損失の減
少と心仕事量の軽減も期待される（Fig. 2)13）．自己組
織のみによる再建によってもホモグラフトをはじめと
する補填手術と同等の手術成績が得られることが期待

Fig. 1　自己組織のみによる大動脈再建法
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されている．また上行大動脈の再建において冠動脈灌
流は Norwood手術の最も重要な部分である．上行大
動脈の直径が小さい場合（1～3 mm）は大動脈基部で
隣接する主肺動脈に吻合すること多いが，この領域で
わずかな歪みがあると冠還流に影響する．個々の大動
脈の形態に応じて側々吻合や離断しての端側吻合など
を行う．また冠動脈起始異常を稀に合併する場合があ
り，これらの異常はすべて大動脈弁閉鎖症例において
報告されており，手術に影響を及ぼす可能性がある．
最近の剖検研究では 22％に冠動脈の異常があり，そ
れが患者の死亡と関連していた 14）．左冠動脈が肺動
脈分枝から起始している症例の場合，冠動脈移植もし
くは肺動脈幹温存法が必要となる 15, 16）．下行大動脈
吻合時に interdigitating法（Fig. 3）として下行大動
脈を縦切開することで良好な成績の報告もある 17）．

肺動脈再建

Norwood手術における肺血流路再建は手術結果を
左右する要因である．過不足のない肺血流量を維持
する必要があり，肺血流過剰は心容量負荷となり血
流不足は低酸素血症となる．また良好な肺動脈発達
がフォンタン到達には不可欠である．肺動脈再建方
法の歴史的経緯は 1981年の Norwoodの手術報告で
右室‒肺動脈導管（right ventricle-pulmonary artery: 
RV-PA）弁付き導管で再建をしていたが 2）当時，新
生児に適切なサイズの使用ができなかったことから
体肺動脈短絡（Blalock‒Taussig shunt: BTS）が広く
行われた 18）．欧米では Norwood，BTS手術によって
1990年代に現在の本邦の手術成績と同じレベルに到
達した 8）．岸本 19）が 1999年に RV-PAの有用性の報
告をし，井本や欧米 20‒23）に続き，2004年に佐野 24）

が報告して広く認知された．RV-PAの利点は全身（お
よび冠動脈）循環の拡張期血流が盗血されないことに
よる血行動態の安定性にあるが，一方で右室切開とそ
れに伴う心室機能障害および不整脈の可能性に関して
懸念が残っている．RV-PAは ePTFE人工血管が使わ
れることが多いが，体重 2.5～4 kgの症例では 5 mm
径で，6 mmは体重がそれ以上か肺血管抵抗 PVRが
高い症例（PVOを伴う ASD狭小例など）に使用さ
れ，4 mmの導管は体重 2.5 kg以下に使用される（ク
ラス II，レベル C）18）（Fig. 4）．過剰な肺血流の調
整には BTSと同様に血管クリップを導管に行うこと
で可能である 21, 25）．BTSと RV-PAを臨床的に比較し
た北米のランダム化比較試験では① 12カ月までは右
室̶肺動脈短絡で生存率が高かったが（74％ vs 64％, 

Fig. 2 （A）従来の自己組織のみによる大動脈再建．（B）肺動脈幹温存法による大動脈再建：従来の方法に比べて新上行大
動脈が長く，大動脈弓の角度が緩やかである

Fig. 3　interdigitating法：下行大動脈に縦切開を行う
DAo, descending aorta.
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0.01），遠隔期になると差がなくなる．②肺動脈の発
達は体肺動脈短絡が優れている．③右室̶肺動脈短絡
でカテーテルインターベンション介入と合併症が多い
結果であったが 26, 27）心機能低下や三尖弁逆流のある
術前状態の不良な症例では RV-PAがその有利な血行
動態から選択枝であると考えられる．RV-PAの問題
点として近位側右室で心筋の突出と狭窄がある．心筋
切除は心室機能障害を生じるため限定的であるべき
で，また主要な冠状動脈を避ける必要がある．リング
付き ePTFE人工血管を近位吻合部の漏斗部切開から
押し込む dunk法 28）が考案され広く行われており，
右室切開による影響を最小限にする工夫によって心機
能障害が改善した報告もある 29）．導管長は肺動脈や
冠動脈の圧排や屈曲することのないよう適正にする必
要があり，新大動脈の左右のどちらに配置するかの
違いについては明らかではない 30, 31）．肺動脈再建を
両側肺動脈絞扼後の 4～6カ月に両方向性グレン手術
（bidirectional cavopulmonary shunt: BCPS）として
2nd stageのNorwoodに行う strategyもあり，BCPS
の容量負荷軽減効果からより安定した血行動態となる．

両側肺動脈絞扼 Bilateral PAB  
（Hybrid strategy）

HLHSに対する bilateral PABは体外循環や循環停
止を伴わない姑息術として 1993年に紹介され 32），
1998年に最初の bilateral PABおよび 2nd stageの
Norwood手術が報告された 33）．本邦では新保ら 34）

の remindもあり，現在も多くの施設で初回姑息術と
して行われている．低体重，未熟児，脳出血合併，早
期 CPB手術の合併症を減らすが，CoAによって制限

される逆行性大動脈弓血流減少，restrictive PFOの問
題もあるとされている．欧米では primary Norwood
が 80％に行われ，PDAのステント留置を行うハイブ
リッド治療も含めた bilateral PABはHLHSの高リス
ク症例に対する救命処置として約 20％に行われてい
る 18）．手術は頻脈となる前に行うことが望ましく，
生後 2～5日以内に行うべきであり，その理由として
拡張した RVが進行性の TRを示すことを挙げてい
る 35）．手術で用いる絞扼テープは ePTFE人工血管の
切り出しや ePTFE tapeなど施設毎に異なるが，術後
の肺動脈低形成を防ぐために 1～2 mm幅の細いテー
プで左右肺動脈径が 3～4 mmとなる絞扼が推奨され
ている（クラス IIa，レベル B)18）．両側肺動脈は肺
動脈幹の背面で分岐しており 11），右肺動脈の確保は
容易であるが左肺動脈はやや困難で，絞扼テープは
肺動脈外膜に固定する．PABの効果は体血圧の上昇
と SaO2 80％を目標とする低下によってただちに評価
できるが，絞扼の調整は心エコードップラ測定で評
価されることが多い．手術死亡率は 5～25％と主に重
症新生児のみに対して行われることもあり高い報告
もある 36‒38）．bilateral PABの有効性については様々
な研究があるが，肺動脈への intervention介入率は
高いが予後への影響は少なく 39），北米 20施設 564例
の報告 40）からは低体重症例で primary Norwoodよ
り中期遠隔期生存率が高いとされた．本邦において
は NCDデータベースから 41），90％の施設で bilateral 
PABを行っており，60％で routineな初回姑息術とし
て行っており，低体重や中等度以上の房室弁逆流症例
で primary Norwoodよりも生存率が高い可能性があ
る結果であった 42）．

Fig. 4　(A）体肺動脈短絡：BTS．（B）右室‒肺動脈導管：RV-PA
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体外循環

Norwood手術での体外循環は腕頭動脈に人工血管
を吻合して行う部分的脳灌流が本邦では 1990年代か
ら行われている．麻生ら 43）が 1996年に報告してい
るが現在も小児領域の大動脈弓形成で広く行われてい
る方法である．欧米では深部体温 18～20°Cでの超低
体温完全循環停止下で行うのが一般的であるが，近年
欧米でも部分的脳灌流の使用が増えている 44）．超低
体温完全循環停止は停止時間 45分以内であれば神経
学的障害発生は少ないとされており，循環停止中は体
外循環カニューレを抜去することから大動脈再建後の
ジオメトリー評価が有用であり，無血視野が得られや
すい利点がある．部分的脳還流には生存率向上のエビ
デンスはないが，大動脈弓部操作時間の延長という利
点がある 45）．下半身送血による全身灌流も 1999年の
井本ら 19）の報告以来本邦では広く行われているが，
海外では標準的方法とはなっていない 18）．生存率の
優位性を示唆する臨床試験はないが，腎障害の軽減と
ICU滞在時間の短縮が期待できる 46）．

ま と め

HLHSの外科治療の再建方法の変遷について記載
した．本邦の Norwood手術成績は 2000年代によう
やく欧米に比肩するレベルとなったが，その過程で独
自といってよい術式の発展をしており，bilateral PAB
や体外循環にその特徴がある．救命率のみならずフォ
ンタン到達率の向上とその長期予後が今後の課題であ
り，わが国のきめ細やかな小児心臓外科治療の特徴を
生かした手術方法，治療戦略の発展がこれからも望
まれる．また房室弁閉鎖不全，低体重，低心機能，
PVO合併例ではより柔軟な対応が必要である．

利益相反
本論文について開示すべき利益相反（COI）はない．
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