
 Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery 35(4): 228‒237 (2019)

© 2019 Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery

Review
【特集：日本小児循環器学会第 15回教育セミナー】

胎児期に先天性心疾患出生後の重症度をどう評価する？
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In recent years, there have been an increasing number of fetuses diagnosed by fetal echocardiography as having 
congenital heart disease (CHD). Fetal echocardiography in Japan is divided into 2 levels: Level 1‒fetal heart 
screening and Level 2‒detailed fetal heart examinations. Pediatric cardiologists are mainly responsible for Level 
2 fetal echocardiography. As a result of improved diagnosis of Level 2 fetal echocardiography, both the diagnosis 
and “assessment of the severity of the disease” are now required. There are two categories of severity: 1) Severity 
classification by CHD type and 2) Severity determination in each case of the disease. For category 1, assessment 
can be made by reference to the CHD classification scale developed by Allan LD (in which the severity of fetal 
CHD is measured on a scale of 1 to 10) and/or to the fetal heart triage chart by Shiono et al. For category 2, it 
is necessary to recognize and measure the points for evaluating the differences in severity within each disease 
group. It is important for fetal cardiologists to understand such severity assessments, and it is now essential to 
become a certified Level 2 fetal echocardiologist.
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近年では胎児心エコー検査による先天性心疾患（CHD）の診断例が増加している．日本の胎児心エコー
検査は，胎児心スクリーニングである「レベル 1」と胎児心精査である「レベル 2」に分けられ，小児
循環器医は主に「レベル 2」胎児心エコー検査を担っている．そしてレベル 2胎児心エコー検査による
診断スキルが上昇した結果，診断ばかりでなく疾患の「重症度の評価」まで求められる時代となった．
重症度の評価としては，1. 疾患名での重症度分類と，2. 疾患ごとでの重症度判定，とに分けられる．1に
ついては，AllanLDによって胎児 CHDを 1‒10の重症度に分けた分類スケールや，塩野らによる胎児
心臓トリアージ表が参考になる．2については，それぞれの疾患群の中で異なる重症度を評価するため
のポイントの認識や計測が必要となる．小児循環器学の中でも胎児心臓病学を学び，レベル 2胎児心
エコー認証医となるにはこのような重症度の評価を理解しておくことが重要である．

はじめに

近年，日本において胎児期に心エコーで診断される
先天性心疾患症例は著しく増加している．これはエ

コー技術の進歩により胎児期から心臓の詳細な描出が
可能となったという技術的な背景と，出生前診断の一
つとして胎児心臓診断が求められるようになったとい
う社会的背景とによるものである．当初 2000年前後

著者連絡先：〒560‒0055 大阪府豊中市柴原町 4丁目 14‒1　市立豊中病院小児科　河津由紀子
doi: 10.9794/jspccs.35.228

  



 229

© 2019 Japanese Society of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery

までは，胎児期に心疾患を正確に「診断」することを
目的としていたが，最近では「診断」ばかりでなく，
その疾患の「重症度評価」をも必要とされている．
今回，胎児心エコーの歴史から現在の胎児心疾患の

重症度評価に至るまでの軌跡を述べ，その上で胎児心
疾患の重症度の具体的な評価法についてまとめる．

胎児心エコーの歴史

エコーの歴史としては，1953年 Edlerらによる A
モードの開発を契機として，1960年代にMモード，
1970年代に 2Dエコー，連続波（CW）ドプラ法，パ
ルス（PW）ドプラ法，1980年代にカラードプラ法，
そして 1990年代 3Dエコー，2000年代 4Dエコーの
開発にまで至っている．
胎児心臓領域においては，1960年代に胎児

well-beingや胎児心拍モニターとしてパルスドプラ法
の利用が開始され，1970年代後半に胎児不整脈モニ
ターとしてMモードの利用が始まった．そして 1980
年頃より日本製の装置による 2Dエコーでの胎児心臓
形態の描出についてイギリスの Allanなど欧米のチー
ムから報告されるようになり，さらには日本発のカ
ラードプラマッピングを利用する画像診断が進化し
た．1990年代にはハーモニックイメージング法や 3D
イメージング法によりさらに胎児心臓の形態や機能評
価を正確に行うことが可能となった 1）．
日本における胎児心臓病学の歴史としては，胎児心

臓診断の世界的な広がりから小児循環器医の中でも必
要性が高まってきた 1994年にまず日本胎児心臓病研
究会が発足した．その後，胎児心臓診断の需要の増
大とともに研究会の活動は拡大し，2006年に胎児心

エコーガイドラインを発表，また同年には胎児心エ
コー検査が先進医療に認定された．活動の拡充に伴い
2009年には日本胎児心臓病「学会」と名称が変更さ
れ，2010年に胎児心エコー検査（レベル 2）が保険
収載となり，2017年には「胎児心エコー認証医」制
度も発足した．2004年に開始されたレベル 2胎児心
エコー全国登録であるが，2017年には検査数が年間
10,000件を超え（Fig. 1），これまでの登録総数とし
て 5万件を超す件数となり更に急速に増加している状
況である．
日本における胎児心エコー検査は，スクリーニング
として主に産科医，超音波検査士が行う「レベル 1」
と，精査としてスキルのある産科医および小児循環
器科医が行う「レベル 2」とに分けられている．以下
で，「レベル 2」胎児心エコーにおける重症度評価に
ついて説明する．

胎児心臓病の重症度の評価

「レベル 2」胎児心エコー検査においては，2D画像
を描出するだけでなく，ドプラ法（カラーやパルス）
も駆使して診断し，さらには胎児の出生後の重症度を
予測し説明（カウンセリング）することが必要とな
る．説明をする上で家族や他の医療スタッフにも胎児
の疾患の重症度を理解してもらう必要がある．
①「疾患名」での重症度分類
先天性心疾患は，軽症なものから重症なものまで
様々である．その中で例えば，心室中隔欠損，肺動脈
弁狭窄といった診断名を聞けば，疾患内での幅はある
にせよ，生後早期に緊急治療を要する疾患ではないで
あろうと理解できる．対して，左心低形成症候群や総

Fig. 1 Number of Level-2 fetal echocardiography registrations in Japanese Society of Fetal Cardiology 

(From 2004 to 2017)
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肺静脈還流異常と聞くと，生後重症心不全や強いチア
ノーゼを認め早期治療もしくは複数回の手術を要する
と考えられる．そのように疾患名によって，胎児期か
らわかりやすく分類をすることでご家族へのカウンセ
リングや他のスタッフへの周知にも役立つ．Table 1

に，Allan2）が作成した CHD重症度スケールを示し
た．Scale 1は軽症で予後良好であるのに対し，高値
となると重症度が増して，Scale 10が最重症を示して
いる．また，胎児の疾患の重症度に合わせて，出生前
よりあらかじめトリアージを行っておくことも有用で
ある．Table 2のような表を用いて大阪府立母子医療
センターでは 2008年より胎児心臓トリアージを行っ
ている 3）．具体的には，胎児心エコー結果から出生後
に児が必要とする治療や主管科，入院病棟を予測し，
その重症度に合わせてレベル 1（軽症）からレベル 4
（重症）に分類して関連各科のスタッフに情報共有で
きるようにしたものである．これを用いることで，児
が「レベル 4」であると伝えれば重症な CHDである
という認識や出生後対応の情報が簡便に共有でき，病
棟や物品の準備も迅速に進められる．
②「疾患毎」での重症度判定
同じ疾患群であっても重症度は異なっているため，
胎児心エコーにおいては正確な重症度評価のために確
認するべきポイントがある．以下で疾患ごとにまとめ
た．

1.　心室中隔欠損（ventricular septal defect: VSD）
胎児心エコーで VSDを見つけた場合，まずは VSD

単独であるのか，それとも他の複雑心疾患に伴う
VSDであるのかを確認することが重要である．例と
しては，ファロー四徴症，両大血管右室起始，総動脈
幹，大動脈縮窄・離断複合などに伴う VSDでないか
どうかの確認である．そして VSD単独であれば，欠
損孔の位置や大きさの確認を行い，出生後早期の手術
から自然閉鎖まで幅の広いその予後を推定する 4）．

2.　ファロー四徴症（tetralogy of Fallot: TOF）
大きな VSDおよび左室流出路の観察で大動脈騎乗

Table 1　Suggested scale of CHD on a 1 to 10 basis, 

1 with best prognosis, 10 with worst1）

Table 2　CHD levels classified by postnatal medical correspondence3）
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と太い大動脈を認める．右室流出路狭窄の程度は，肺
動脈閉鎖（pulmonary atresia: PA）を合併したいわゆ
る「極型 TOF（心室中隔欠損を伴う肺動脈閉鎖）」か
ら肺動脈弁下にごく軽度の狭窄のみの「pink TOF」
まで様々であり重症度が異なる．典型的な肺動脈狭窄
（pulmonary stenosis: PS）合併の場合は，その程度の
評価が重要である．動脈管血流の逆行（大動脈から
肺動脈方向）があれば出生後に動脈管（patent ductus 
arteriosus: PDA）依存肺血流となることが予想される
（Fig. 2）．PA合併の場合は，肺血流が PDA依存か主
要大動脈肺動脈側副血行路（major aortopulmonary 
collateral artery: MAPCA）依存なのか確認し，PDA
依存ならその位置と太さを，MAPCA合併ならその
位置と中心肺動脈（central pulmonary artery）の有無
と太さの確認が重要である．また稀だが重症な TOF
として肺動脈弁欠損合併がある．これは，肺動脈弁尖
が欠損して弁輪のみ遺残しており，著しい肺動脈弁閉
鎖不全により肺動脈が巨大な瘤状に形成される（Fig. 
3（video））．そのため胎児期に見つかりやすいが胎児
死亡例も多く，出生後も重度心不全や呼吸不全を来す
ため胎児期より肺動脈形態や肺動脈狭窄・閉鎖不全の
評価をして予後の推定をすることが重要である 5）．ま
た TOFでは 30～40％に染色体異常や奇形症候群，中
でも 21trisomyや 22q11.2欠失症候群を合併すること

が多いので胸腺の確認や心外奇形（肺や腹部など）の
有無の確認も重要である．

3.　 房室中隔欠損（atrioventricular septal defect: 
AVSD）

AVSDのなかでも完全型（complete）は心房中隔か
ら心室中隔にまたがる心内膜床が大きく欠損し，共通
房室弁口を形成する．重症度評価としては TOFと同
様に PAや PS合併の有無とあればその程度の評価，
共通房室弁逆流の有無と程度の評価，左室流出路狭窄
の評価，大動脈縮窄・離断合併の有無を確認する 6）．
また心室の大きさのアンバランスが強い場合は 2心室
修復が困難でフォンタン手術目標となり，VSDの大
きさの評価も必要となる．合併症として 21trisomyや
内臓錯位症候群（Heterotaxy）があるのでその確認も
行う 7）．

4.　三尖弁閉鎖（tricuspid atresia: TA）
TAは最終的に Fontan循環を目標とする疾患であ
るが，その病型によって段階手術の方針が異なるた
め分類（Keith-Edwards分類）を正確に行うことが重
要である．具体的には大血管の位置関係（I：正常，
II：完全大血管転位，III: L-loop），肺動脈形態（a：
閉鎖，b：狭窄，c：狭窄なし）を確認する．特に IIc

Fig. 2 A. Tetralogy of Fallot. 2D (left), color (middle) images and schema(right) showing a ductus arteri-

osus (DA) with blood flow being directed retrograde toward the pulmonary artery (PA) suggesting 

severe outflow tract obstruction. B. Along the dotted line (left), cross sectional image shows retro-

grade flow of DA(middle, right). aAo: ascending aorta, dAo: descending aorta
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や IIIbでは大動脈弁下狭窄に伴い大動脈縮窄や離断
を合併しやすく，それらが予後に影響するので注意が
必要である．分娩直前の時期には卵円孔の形態や静脈
管血流を確認することが生後早期 BAS（balloon atrial 
septostmy）の必要性を評価する一助となる 8）．

5.　総動脈幹症（Truncus Arteriosus）
総動脈幹症は，左右両心室からの流出路が単一とな

り，その総動脈幹から肺動脈が直接分枝して非常な肺
高血圧かつ高肺血流となり新生児期に心不全となる．
診断した際には，左右肺動脈の分岐部と形態の確認と
大動脈離断合併の有無の確認を行う．また総動脈弁の
異形成にともなう弁狭窄および逆流の有無と程度も出
生後の治療方針に関わるため確認が重要となる 9, 10）．

6.　 純型肺動脈弁閉鎖（pulmonary atresia with 
intact ventricular septum: PA/IVS）

PA/IVSは肺動脈閉鎖に伴う右室低形成の程度によ
り最終目標とする状態（Fontan循環，1.5心室修復，
2心室修復）が異なるため，右心室の大きさや形態の
確認を行う．三尖弁輪径と僧帽弁輪径の計測も有用
である 11）．また類洞交通の有無と程度を確認する．
類洞交通，とくに右室依存性冠血流（right ventricle 
dependent coronary circulation: RVDCC）の合併は
出生後の予後に影響する 12）．（Fig. 4（video））また
肺動脈閉鎖が膜様閉鎖かどうかも出生後の肺動脈弁形
成術（バルーン治療もしくは Brock手術）適応に関
わる．三尖弁閉鎖と同様に，卵円孔の形態や静脈管
血流を確認することが生後早期 BAS（balloon atrial 
septostomy）の必要性を評価する一助となりうる．

7.　Ebstein 病（Ebstein’s disease）
Ebstein病は重症度に幅のある疾患であるが，胎児

期に診断されるものは心拡大を伴う重症例が多い．
Ebstein病を診断した際には，肺動脈狭窄・閉鎖を合
併しているかどうか，肺動脈閉鎖であれば機能的閉鎖
（functionalPA）か解剖学的閉鎖（anatomicalPA）か
どうかを確認して治療方針を決定する．重症度の評
価としては右房と右房化右室を計測する Celermajer 
Scaleやそれを利用した SASscoreがある 13, 14）．また
三尖弁逆流の最大流速も参考になる 15）．肺動脈弁逆
流を多く認める場合には circular shuntを呈する最重
症の Ebstein病として胎児死亡もしくは出生後も治療
に難渋することが多い 16）．具体的には，重度三尖弁
逆流によりうっ滞した右房の血流（Fig. 5A（video））
が卵円孔を介して左房，左室，上行大動脈，そして動
脈管を逆行し（Fig. 5B（video）），さらに主肺動脈か
ら右室へ逆流する（Fig. 5C（video）） circular shunt
となり胎児心不全となる状態である．

8.　 完全大血管転位（complete transposition of 
the great arteries: TGA）

TGAは四腔断面が正常であるため胎児診断の難
しい疾患とされていたが，近年スクリーニング方法
（I-shaped sign17）など）の開発などから診断例が増加
している．診断された場合には VSDと PSの有無に
よる病型分類を行い，1型の場合には卵円孔狭小化・
閉鎖の有無の確認および動脈管狭小化の有無の確認
が出生後の状態評価のためには重要である．具体的
には，Maenoらの呈示した胎児卵円孔の異常として
「Fixed, flat, redundant」18）や Punnらの「Hypermobile 

septum, reverse diastolic DA shunt」19）がある．いず
れも出生後の重度チアノーゼ，緊急 BASの必要性を
予想するのに有用とされている．それらの画像をいく
つか示した（Fig. 6）．

Fig. 3　Tetralogy of Fallot with absent pulmonary valve is shown in 2D (left), color (middle) and schema 

(right)
The spherical dilated main pulmonary artery (PA) with severe insufficiency. RV: right ventricle (video)
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9.　 総肺静脈還流異常（Total Anomalous Pulmo-
nary Venous Connection: TAPVC）

TAPVCは四腔断面が一見正常に見えるため胎児
診断の難しい疾患である．近年スクリーニング方法
（PLAS index20）など）の開発で胎児診断例が増加し
てはいるが，胎児診断されずいまだに出生後搬送とな
ることの多い疾患である．胎児診断した場合には病型
を確認し，特に 1型と 3型においては垂直静脈の狭
窄に伴う肺静脈狭窄がないかどうかの確認が重要であ
る．また共通肺静脈腔の大きさや位置の確認も生後の
術式を考える参考となる．肺静脈狭窄がある場合には
胎児期からの肺うっ血により出生後肺高血圧を合併す

る可能性が高くなり予後に影響する 21, 22）．実際の重
度肺静脈狭窄例における肺静脈血流を，正常例と合わ
せて呈示した（Fig. 7）．

10.　 左心低形成症候群（Hypoplastic Left Heart 
Syndrome: HLHS）

HLHSは，左室と上行大動脈の著しい低形成を認
めることから胎児診断されることが多い．重症度の評
価としては，主心室となる右室からの三尖弁逆流の有
無と程度を確認し，上行大動脈の太さ・大動脈縮窄合
併の有無の確認も必要である 23）．また卵円孔狭小化
の評価が重要で，肺動脈血流パターンからも出生後の

Fig. 5　Ebstein anomaly with circular shunt. (video)
A: Four chamber view of Ebstein anomaly in 2D (left), color (middle) and schema (right). The video shows massive tri-
cuspid valve regurgitation and dilated right atrium. B: Reverse flow into the ductus arteriosus from aorta in color (left) 
and schema (right). C. Pulmonary regurgitation (PR) across the pulmonary valve noted which was regurgitating into 
right ventricle (RV) in color(left) and schema (right).

Fig. 4 Pulmonary atresia with intact ventricular septum with RVDCC in 2D (right) and color (middle) and 

schema (right)
The coronary artery flow shows a large part of the left ventricle solely perfused by the right ventricle through the sinu-
soids. RVDCC: right-ventricle-dependent coronary circulation (video)
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状態評価を推測できる 24）．具体的には 3つの肺静脈
血流パターンとして，A：連続性順行血流でわずかな
a波逆行のみ（VTIR/VTIF ratio ＜or＝0.18），B：連
続性順行血流で増強した a波逆行（VTIR/VTIF ratio 
＞or＝0.18），C：短い to-and-fro血流，に分類した
結果，Cは生後全例で卵円孔閉鎖，Bは Aより卵円
孔が有意に狭小化していた（Fig. 8）．このように胎児
期早期より卵円孔狭小化による肺静脈うっ血パターン
を呈する症例は生後肺の状態が悪く治療に難渋するこ
とが予想できる．

11.　内臓錯位症候群（Heterotaxy）
Heterotaxyは心臓の左右軸の異常により様々な心

疾患を合併するが，重症度の高いものが多く胎児期か
らの予後判定が重要である 25）．Heterotaxyの中で，
Right isomerism（無脾症，右側相同）は単心室型疾
患が多く共通房室弁の場合はその弁逆流の有無と程
度（Fig. 9），肺動脈狭窄・閉鎖合併の確認，そして総
肺静脈還流異常合併の確認が必要である．総肺静脈還
流異常合併の場合は肺静脈狭窄の有無を確認する．ま
た，腹部疾患として食道裂孔ヘルニア，腸回転異常を
合併して生後の心臓治療にも影響することが多い．
Left isomerism（多脾症，左側相同）は様々な心室形
態をとりうるが，AVSDの場合は共通房室弁逆流によ

る心不全の合併もあり，心室アンバランスの有無，左
室流出路狭窄，大動脈縮窄合併の確認が必要である．
また洞不全や房室ブロック合併による徐脈を来し胎児
死亡することも少なくない．腹部合併症として腸回転
異常，先天性胆道閉鎖症があり，とくに胆道閉鎖は生
命予後に影響することも多い．

12.　その他
動脈管早期収縮（premature constriction of ductus 

arteriosus: PCDA）は，胎児期に右室の出口である動
脈管が狭小化して右室に負荷がかかり，右室収縮不良
や壁肥厚，三尖弁逆流の増加，動脈管の高速連続血流
を認め，場合によっては出生後に重症の新生児遷延性
肺高血圧（persistent pulmonary hypertension of the 
newborn:PPHN）を来しうる病態とされている．そ
のため診断とその重症度の評価が重要である 26, 27）．
また，心内合併症のない卵円孔早期狭窄・閉鎖

（Premature closure or restriction of the foramen ovale: 
PCFO/PRFO）も左房圧上昇から肺うっ血による肺高
血圧を来しうるため，左右心室のアンバランスさと心
房中隔の所見（8. TGA項を参照）を確認する必要が
ある 28）．
同様に左上大静脈遺残（persistent left superior 

vena cava: PLSVC）単独の場合も，HLHSや大動脈縮

Fig. 6　Transposition of great arteries with fetal narrowing of foramen ovale
A: a narrow angle between septum and the rest of the atrial septum (＜30°) B: redundant arterial septum, C: hypermo-
bile septum, D: ductus arteriosus diastolic reverse flow.
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Fig. 8　Hypoplastic left heart syndrome
(left upper) Doppler interrogation of pulmonary vein. Measurement of velocity-time integral for forward (VTIF) and 
reverse (VTIR) flow is demonstrated. (left lower) Four-chambers view in 2D. (right) A. Continuous forward flow with a 
small a-wave reversal (VTIR/VTIF ratio ＜0.18). B. Continuous forward flow with an increased a-wave reversal (VTIR/VTIF 
ratio ≥0.18). C. To-and-fro flow pattern with absent early diastolic forward flow.

Fig. 7　Total anomalous pulmonary venous connection
A. Four-chambers view in 2D (right) and color Doppler (left) with characteristic increased post-left atrial space. B. Pulse 
Doppler flow of rtPV (right) and ltPV (left) shows severe pulmonary venous obstruction. C. Pulse Doppler flow of a nor-
mal fetal pulmonary vein without heart defect. The case of pulmonary vein stenosis (A and B) had severe cyanosis post-
natally, needed emergency surgery. Artificial ventilation has been continued for over 3 years. rtPV: right pulmonary vein, 
ltPV: left pulmonary vein
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窄（Coarctation of the aorta: CoA）を来すことがあ
るため，満期までの確認が重要である 29, 30）．

胎児心エコーの limitation について

胎児期に重症度の評価が困難なものとして，肺動脈
弁欠損やエプスタイン病における出生後の呼吸障害が
ある．いずれも出生前後の死亡リスク因子についての
報告はみられるが，胎児心エコーによる呼吸障害の予
測は依然困難である 31, 32）．また TAおよび PAIVSに
おいては，卵円孔を介する血流方向が HLHSとは異
なっており，生後 BASの緊急性を評価する方法も提
示はしたが確立されているとは言い難い．いずれも胎
児循環から生後循環への急激な変化を胎児期に予測す
るための新たな研究が求められている．

おわりに

胎児心エコー検査による胎児心疾患の重症度評価に
ついてまとめた．
胎児心臓診断を取り巻く状況は変化しており 33），

また実際には今回提示した疾患だけでなく胎児不整
脈，心臓腫瘍，心筋症など胎児期に評価すべき疾患は
多岐にわたっている．それらを網羅していかに重症
度を評価するか，小児循環器医に求められるスキルは
年々高くなっており，新しい指標も開発されてきてい
る 34）．将来的にもますます発展が期待される分野で
あり，本稿が若い小児循環器医の先生方にも subspe-
cialityとして習得する一助となれば幸いである．
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