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〔臨 床 実 験〕

虞魏墜臨耀議響言1

内臓転位を伴える新生児の二腔心の一例

緒

東京女子医科大学産婦人科教室（主任 柚木祥三郎教授）

  渋野美枝子・寺田百合子
  シブ  ノ  ミ  エ  コ  テラ ダ  ユ  リ  コ

言

（受付昭和34年3月28目）

 胎生期の心臓発生は極めて複雑であり，その先

天性崎形の種類も多く見られるが，その中で特に

稀であるといわれる心室中隔全欠損と，大血管転

位，大動脈工部狭窄を伴う心臓碕形と，内臓転位

を合併した症例を経験したので報告する。

         症   例

  ○岩○子 女児 出生時身長49cm，体重24809

 在民目数285日，溝親は31才初産，両相共に健在，

 特別の既往歴や遺伝疾患はなく，ワッセルマン反応は

 陰性，血族結婚ではない。妊娠中悪阻は中等度で，疾

 病には罹患していない。母親は昭和32年10月6日午

 前2時30分に入院し，7日午後11時53分｝こ第1後

頭位で正常分娩した。2回膀帯纏絡をみとめたが，分

 娩後直ちに元気よく滞泣し，チアノーゼは殆ど認めら

 れなかった。また分娩前において，特に心音の異常な

 どは聴取せず，心音数は1分間約120であった。翌8

 日新生児は，顔貌が蒼白色となり，他の新生児に比し

て元気がなく，哺乳力は中等度で，5％ブドウ糖30cc

 を哺乳した。9日（出生後2目目）ますます元気なく

無欲状態で，蒼白色を呈し哺乳力不良，右頬部に直径

 2cmの紅斑を生じ，これは指圧により消退した。

 胸部所見は，左心尖部に一致して軽度収縮期雑

音を聴取し，肺には所見がない。聴診器を当てtt

部分に一致して輸状の発赤をみアこ。先天性心疾患

の疑を置いていた矢：先に，午後3時から38。Cに発

熱し，全身状態の悪化を来たしたため，肺炎の診

断のもとに酸素吸入，水性ペニシリン，強心剤を

連続投与した。この頃から鼻孔周囲は軽度暗紫色

を呈し，午後7時頃には，滞泣後暫らく苦しげに

口唇を尖らせ，首を左右に振り乍ら呼吸した。心

音数1分間140，午後8時以後に口唇，爪床にチ

アノーゼが増強し，以後時間の経過につれてチア

ノーゼが強度となり，10月10日（3日目）午前3

時6分遂に永眠した。生存期間51時問であった。

この間，聴診上では肺に所見なく，心尖部収縮期

i雑音は，全身状態悪化と共に次第に増強して，最

後には明かな雑音として聴取することが出来た。
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    第1図 本患児の心臓及び血管系

解剖所見

 内臓は全転位を示し，腹部内臓には異常が認め

られない。
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（写真1）内臓全転位を示す

   （写真2）心臓内部，心房，・心室及び

       房室口弁を示す。

 中央よりやや上方で横に走っている組織が心房中隔

 肺は両側共，三葉形成し，割面において空気は

全体によく入っており，すなわち肺胞膨張不全は

なく，血液分布は不規則で，肺炎巣と思われる出

血の多い部分があり，間質に出血が著明であっ

た。最も特徴のあったのは心臓で，位置は縦軸

か，牛後上方から左前下：方に走り，心尖は前方に

突出しており，大動脈弓は右側に伸びている。

 心臓内部は，その分画に異常があり，心房は，

最：下部および前部に約3mm中隔が存在するのみ

であって，さらにこの前部中隔の心房附着部に形

成不全がみられ，ゾンデを通じる程度の孔が認め

られた。後部には薄い膜様の不全中隔を僅かに認

めた。内幸は，右心房に当る部分が広く，左心房

に当る部分が狭い。

 心室には中隔を全く認めず唯一の腔であった。

心房と心室の境界には，前後に各々一つすつ横に

長い弁が存在し，2弁からなる房室弁が認められ

た。弁膜および心内腔はしなやかであった。

 また唯一の心室から大動脈と肺動脈が出てい

る。大動脈が左側やや前方に位し，肺動脈は右側

でやや後：方に存在した。大動脈弓の走行からする

と，両動脈転位がある。しかしこれら動脈の半月

弁には異常がない，大動脈は起始部で肺動脈より

細く，大動脈弓の始まる処で太い両側の総頸動脈

へと分岐し，大動脈弓は非常に細く，（外科ゾンデ

を通じる程度）長さ約1㎝で，やがて広い胸部

大動脈へ移行している。この移行部の境界には，

内腔の広い部分に突出した堤防状の隆起がある。

広い部分に移行した大動脈に，ボタロー細管が開

存した。

 肺動脈は起始部か大動脈より拡大し，左枝と右

枝に分岐する部位にボタロー煙管が存在した。

 冠動脈は大動脈から分岐し，走行異常がある。

 上，下大静脈および肺静脈4本も，すべて右心

房に当る部分に入っていた。

        考   按

 まず内臓転位についてみると，安藤1），五ノ井

2），川辺ら5）の詳細な統計的観察かあり，その頻

度については，報告者によってかなりの高低があ

る。安藤1）は0．2％で5000名に1名，五ノ井2）

は集団検診の際偶然に発見される揚合から推察し

て，もっと頻度が高いであろうといっており，高

橋は0．07篇，橋本1．1篇，行実は0．21篇，と報

告している。また内臓全転位と部分転位を比較し

た場合は，全転位が遙かに多く，安藤1）によると

5：1～6：1，五ノ井2）は108：10と報告して

いる。内臓転位と崎形合併との関係については，

関ら4）および松村5）が正常人よりも頻度が高
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く，ことに内臓部分転位にこの傾向が多くみられ

るといっている。その中でもとくに多いのが，循環

器系統の崎形で，二腔心，房室中隔欠損，ボタロー

門守または卵円孔の開存，大血管狭窄などである。

五ノ井2）は内臓転位127例中13例，すなわち10

％に轡形合併を発見しており，その中5例が循環

器碕形であった。また安藤は11％に甲形合併を見

ている。

 本署も内臓全転位に，心房心室中隔欠損，大血

管転位，大動脈狭窄などが合併している。心室中

隔全欠損の揚合に，心房中隔の有無によって，二

男三腔心，あるいは風病心と称するが，本降は不

完全一心房，一一一一一心室であって足堅心というべきで

あろう。

 この二親心については，エ798年Wilsonが初

めて報告している。稀な疾患であるといわれ，

Abbott（1936）は，1000例の先天性心疾慮、の統計

中g例，すなわち0．9％に二黒心を見出している

に過ぎない。三谷ら6）は，在胎8カ月以上の新生

児の剖検約2200例中，心臓図形81例を発見し，

この中完全心室中隔欠損5例，さらにその中の1例

だけが二腔であったという。まテこ：林ら7）は，心臓

．血管系の著明な各種馬形42例中，二腔心6例，三

腔心3例を見出したと報告している。

 二等心の成因としては，正常の心臓において，

心房中隔形成は胎生第3週～第7週目完成し，心

室中隔も前後して形成されるのであるが，この形

成が早期に停止したもので極めて高度の僧形であ

るといわれる。

 二腔心の生存期間について，Giustra 8）は双胎

の例で30時間わよび39時間であったと報告して

おり，Abbottの9例においては，最：短78時聞，

最：長16年，平均3年3カ月であっtこ。また杉江ら

9）の例は生後9カ月で死亡している。本例は51時

間であった。

 また大血管転位の成因は，Geipel Monckeberg

によると，心臓の発生はその個体発生途上に，心

球・動脈幹中隔の回転が行われ，時針方向1こ225。回

転して止ったものが正常の心臓であって，大血管

転位はこの回転異常であるという。またSpitzer

は，系統発生論を唱え，本崎形の成立は系統発生

的に下級（爬虫類）の段階において心臓の発育が

停止したものであるといっている。すなわち高級

（哺乳類）になる従って心筒回旋が増加するもの

で，回旋の不足に応じて種々の大血管転位が起る

という。

 次に大動脈狭窄も比較的稀な疾患とされてお

り，Abbott iO）は1000例の先天性血管心臓疾患

中178例に，またEvansは1000例の剖検例中
1例に本疾患を発見している。成因としては，一

般に胎生期における第V大動脈弓の発生障害およ

び第IV大動脈と背側第IV動脈との吻合の障割乙よ

るということが認められている。

 千葉11）によるとBonnetは本疾患を成人型と

小児型に分類しており，前者は狭窄がボタV 一一日越k

管開口部あるいは胸部大動脈側に生じたもので，

後者はボタロー氏管開口部より上行大動脈側に生

ずるものである。成人型は胎生期にわいて大動脈

狭部が完全に閉鎖している時，末梢への血行が障

害されて胎内死亡を来たすか，不完全ながらも血

行が行われる場合は副行枝を生じて出生後予後良

好であるが，小児型では胎生時何等血行の障害を

認めないため，単行枝の形成がなく，出生後ボタ

ロー氏管の閉鎖と共にほとんど死の転帰をとると

いう。本章は小児型に属している。

症状としては，高腰心，大動脈白蝦狭窄ともに

チアノーゼが著明であるというが，本例において

は，発熱をみるまでの生後40時間はチアノーゼを

認めなかった。また二腔心は多くの揚合心臓雑音

は聴取されないといわれるが，本例では時間の経

過とともに次第に明らかに聴取された。

 治療としては，本学のごとき揚合には外科的治

療の適応とはならない。

 本患児の血行を推察すると，上下大静脈および

肺静脈すべてが右心房に当る部分に入り，ここで

動静脈血が混和し，同時に左房を充す。これが房

室口弁を通って心室に入り，大動脈および肺動脈

から出る。大動脈の血液は狭窄のため下行大動脈

へ行く1血量は少く，太い肺動脈へ入った血液は肺

へ循環すると同時に，ボ墨型ー氏管を通って体循

環を補っていたと老えられる。この様に純動脈血

は肺静脈中にのみ存在していたものと推察され

る。出生後，発熱までチアノーゼが少なかったの

は，恐らく体循環血量中に，最：低限度の酸素の供

給が行われていtcと老えられ，それが授乳，さらに

発熱によって次第に心臓衰弱および酸素欠乏を来

し，チアノーゼが増強して遂に死の転機をとるに

至ったと考えられる。病理的には，生後2日で肝
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腎に強度の脂肪化が起っていることからも酸素欠

乏が推定きれる。

 なお本例において新生児でもあり，肺炎に重点

を置いたため，心臓の臨床検査を行っていなかっ

たことは非常に残念であった。

        結   語

 全く正常分娩によって出生しアこ新生児におい

て，約40時間はチアノーゼその他の臨床症状を欠

除し，恐らく肺炎のためと思われる発熱後チアノ

ーゼが発現し，次第に増強して遂に死亡し，剖検

によって軽度肺炎および内臓転位，心臓脈管系の

弓形を認めた1例である。

 稿を終るに当り，御懇篤なる御指導，御校閲を賜っ

た柚木教授ならびに，大内助教授に感謝いたします。

また病理学的方面において御親切な御指導を賜った本

学病理学教室今井教授に深謝いたします。
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