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Editorial Comment

18トリソミーへの心臓手術

太田 教隆
愛媛大学大学院医学系研究科心臓血管呼吸器外科

Cardiac Surgery in Patients with Trisomy 18

Noritaka Ota
Department of Cardiovascular and Thoracic Surgery, Ehime University Graduate School of Medicine, Ehime, Japan

今回柘植論文では，心臓手術により将来自宅で家族と過ごす時間を持てる可能性が期待できる 18トリソミーに
姑息術のみ行う方針とし，その約 7年間におけるまとまった結果報告がされている 1）．また周産期母子医療セン
ターを併設した小児循環器基幹病院でもある筆者らの施設では多くの 18トリソミーの治療経験を持ち，同観察期
間中に心臓手術が行われなかった症例群と比較検討が今回行われている点で大変興味深い 1）．

18トリソミーの出生頻度は，出生児 3,500～8,500人に 1人の割合であり，その 85％以上に先天性心疾患を合併
する 4）．またその合併は致命的であり，多くの症例は 1年以内に死亡，それ以上生存する症例は少ないと考えられ
てきた 2, 3）．その多くの死因は中枢性無呼吸，多臓器不全に関連し，さらに未熟児死亡例に関しては，心疾患に起
因することが多くはない 5）．そして多くの心外奇形および神経学的発達遅延が見られることから出生後治療に対す
る総合的な判断を必要とする場合が多い 6, 7）．
近年新生児呼吸管理，周術期管理とその成績の向上に伴い 18トリソミーへの心臓手術を含む外科治療選択肢が

積極的に考慮されるようになってきている 8）．本学会遺伝疫学委員会多施設（2005～2008年）研究により，80％
以上の症例に初回姑息術が行われ，その生存率 61％，根治術生存率 40％が報告されており 9），現在も多くの小児
循環器関連施設にて初回姑息術が選択されている．一方，北米では，18トリソミーへの初回手術として肺動脈絞
扼術（18.5％），BTシャント（1.9％），動脈管結紮（7.4％），心室中隔欠損孔閉鎖術（33.3％），肺動脈弁・右室流
出路狭窄解除術（9.6％），ファロー四徴症修復術（5.2％），心房中隔欠損孔閉鎖術（5.5％）が選択されており，本
邦に比べ，初回心内修復術選択が少なくないことが STS database大型研究（18トリソミー（n＝270）への心臓手術）
より報告されている．しかしながらその平均手術死亡率は一般先天性心臓手術死亡率（5％以下）の 3倍以上に相
当する 15.6％であり，なかには一般と比較して 5倍近くにも相当する疾患（術式）がありその手術死亡率は現在
においても低くはない 10）．
そして近年本邦からも 18トリソミーと診断された 106例中（2005～2018年）68例（64.1％）に心臓手術を行い，

追跡調査（65例）を行った結果，肺動脈絞扼術だけを行った症例群（n＝50）の 9年生存率が約 20％であること
に対して肺動脈絞扼術を経て心内修復術まで到達した症例群（n＝15）のそれが約 60％であることを報告，今後の
心内修復術によるさらなる成績向上の可能性について言及している 11）．このように将来，本邦でも心内修復症例
の増加が予想される．しかしながら，多くの他疾患（房室中隔欠損症，総動脈幹症，左心低形成症候群など）で，
姑息術を先行させた主要術式戦略が本邦では多く選択されているように 12），本疾患群に対しても姑息術をまず先
行させ，その後心内修復術を検討実施する段階的治療が多く選択されていくものと思われる．一方その正確な現状
を知ることは難しく，実際北米 70％近くの小児循環器施設にて 13,18トリソミーに対する心臓手術経験があると
されているが，Pediatric Health Information System Databaseからは，13,18トリソミー全 1,668症例中 7％に対し
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て心臓手術が行われていたことを報告している 10, 13）．このように多くの循環器関連施設からの報告は，柘植論文
でも述べられている通り既に心臓手術治療の可能性を前提とされた症例が多く含まれている可能性があり正確な全
体像と少し異なることを理解する必要がある．
さて，18トリソミーへの心臓手術の死亡危険因子として術前の人工呼吸器管理（p＜0.0001）が指摘されている

が，その一方成績向上因子として術前の胃瘻造設（p＝0.027），先行させた心臓手術（p＝0.024）も挙げられてい
る 10）．このように各種準備手術による栄養・循環動態の改善が次の治療成績向上につながっていくことがわかっ
てきた．今回柘植らが報告している心臓手術対象例には未熟児，早産児も含まれており，まず姑息術にて呼吸循環
状態の改善を目指してから在宅管理につなげられたことは適切であったと思われる．
このように 18トリソミーへの外科手術が多く行われるようになってきていることは間違いなさそうではある．
しかしながら，18トリソミーに対する心臓手術治療選択は，画一的なものでなく個々の症例に応じた対応を求め
られる場合が多く，臨床現場ではその対応に苦慮することも多い．そして治療方針に関して，一般的に主治医の判
断に委ねられる場合が少なくないが，柘植らは，在宅管理につながる場合に限った姑息術を検討するという明確な
施設基準を持って対応している．その方針を継続して治療を行い情報が蓄積され続けてきたことは大変重要なこと
である．そして今回この一定の基準に基づいて行われた 18トリソミーに対する心臓手術治療により在宅管理率の
向上つまり家族との時間が増えたことが本研究により明確にされており評価されるべき点である．また今後蓄積さ
れた経験をもとにさらなる展開につなげていかれることを期待したい．
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