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〔臨床報告〕

心血管奇形と心外奇形を合併した死産児・

新生児の剖検例（20例）および文献的考察

東京女子医科大学第1病理学教室（主任 今井三喜教授）
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（受付 昭和48年1月8日）

         緒  言

 心血管奇形が他部奇形を合併していることはし

ばしばあり，両老の関係を明らかにすることは，

発生学上興味あることであると共に，臨床的にも

必要なことであろう．この観点からすでに幾つか

の研究一研究の意図に多少の差はあるが一が報告

されている．われわれは剖検例を用いて新生児の

死因を調査する一環として，今回，死産児・新生

児の心奇形と心以外の奇形の合併の状況をしらべ

ることをくわだてた，われわれの症例は20例にす

ぎないが，従来の報告とほぼ一致する傾向が見出

された．今回はこの20例について報告すると共に

文献的考察を加える．

         材  料

 昭和35年1月から昭和47年8月までの12年8ヵ月間の

東京女子医大第一病理学教室における新生児（生後28日

以内に死亡したもの），死産児の合計307例（男子182

例，女子122例，性不明の老3例）の中，何らかの奇形

をもつものは（この場合，奇形とは，メッケル憩室，肺

の分葉異常，停留睾丸その他の簡単な奇形が単独である

ものは除外した）115例あり，このうち心血管奇形をも

つものは65例（男子39例，女子25例，不明1例），心血管

奇形に他の奇形の合併しているものは26例であった．こ

の26例のうちから内臓錯位症，二丁症など，心血管奇形

と発生学的に直接関係のあるものを除いた20例を今回の

研究対象とした．20例の内訳は表1に示した．男子12

例，女子7例，不明1例で，また死産児は6例，生産児

は14例であった．なお染色体異常と思われる症例も少数

含まれているが，確定診断ができないので特に染色体異

常として取り上げなかった．

      結  果（表1参照）

 1． 心血管奇形

 心外奇形を合併した心血管奇形の種類は，心室

中隔欠損を有するものが断然多く，心室中隔欠損

だけの5例を始めとし，複合奇形ではファロー四

徴症の3例を始めとし，13例に認められた．次に

大動脈縮窄は単独の1例と，複合5例の計6例で

あった．このうち4例が心室中隔欠損との合併で

あった．動脈管時事は，内径が異常に広く，生理

的開存の度を明らかに越えているもののみを奇形
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表 1

症  生在生体
瘰ｫ鮪磁No。 間数 kg

心 血 管 奇 形 合 併 奇 形 死 因

   5

1♀時101。7
  間

心室中隔欠損（鉛筆頭大）
僧帽弁閉鎖 肺動脈弁狭窄
2弁の肺動脈弁 両大血管
右室起始 動脈管開存

   1028    10 2．7   日
心室中隔欠損（6×8㎜）

・♀釜1・2．・三曲損（大）大動剛喪

・纏81・嘱翫懲繍喜劇
・3凸1・2．7心室中隔爆（3×41nln）

・磯9L・ 心室中隔欠損 大動脈縮窄

・8釜1・1・・鑛騰鷲0×！0㎜）

・♀昌
   心室中隔欠損（15×15mm）
2．9 心内臨床欠損 三尖弁閉鎖
   動脈管開存（大）

・磯1・／・4繍纈顯（10×10nlm）

   23
10δ
   日

2．2 大動脈縮窄

   11
11ε    10 3。2   日

心室中隔欠損（5×5mm）

   1
！2 δ ｝1寺・ 10  2．1

   間

心室1・ト・隔欠損（米粒大）

13♀雰1・    大動脈弁口狭窄3．4
   窄

大動脈縮

14♀身！・2．i朔墨壷奨響心奇形

15略91・3
心室中隔欠損（5×5miU）

16♂昌1・2・・矯躇七二（10×51nm）

17唱1・2．・実三鷹上灘×3［llm）

18晶！・2．・ フアロー四目症型心奇形

         心室中隔欠損 高度大動脈

19唱1・2．・癬燭縞飾方轍

・・磯…8嘆野款損勢門子L階

脳梁後方1／3分離 田偏2分葉 食道閉鎖
 食道気管疲 結腸一部形成不全 膵頭部
線維化 分葉不良の腎 過小の副腎 艦右
側壁小豆大欠損

鎖肛 鎖肛手術侵襲

前頭骨々縫合離開 限球突出 左眼裂拡大
両目形成不全（特に痕跡的左肺）気管・気
管支の前後方向への扁平化 横隔膜ヘルニ
ア 腎髄質形成異常 右内反足

合併奇形（横隔膜ヘ
ルニア）

完全鎖肛 右尿管盲信 膀胱の尿道口欠損
生殖器形態不明 胸部脊柱三主 腹壁形成
不全

早期破水 動脈管閉
鎖

十二指腸上部閉鎖 鎖肛 左嵐径ヘルニア
胆のう欠如 左腎欠如 左側根継欠如 肘
肩関節軽度発育不全

合併奇形（十二指腸
閉鎖）肺炎

食道第2狭部閉鎖 下部食道の食道気管痩
馬蹄形腎 両耳介上部内方蛮入
江園児 右口蓋裂 下顎骨断裂 右横隔膜
欠損孔 停留睾丸 両副腎高度形成不全

鎖肛 両肺出血性肺炎 鎖
肛手術

嗅函欠如 両側性兎唇 軟口蓋破裂 停留
睾丸 四肢多選症（6本ずつ）

鎖肛 直腸膀胱凄 馬蹄形腎 鎖肛手術侵襲 感染

視丘・脳幹部・側脳室壁等の硬度増加 脳
室の軽度拡張 小脳萎縮，硬度増加 脳梁
の菲薄化 先天性多発性関節強直症 小顎
踵部の変形

羊水吸引性肺炎

右肺無形成 食道閉鎖 食道気管覆
停留睾丸 右栂指の中手骨基節骨間関節脱
臼

韻i羊平間性一食
   道閉鎖 右肺無形成

両肺特に左肺高度発育不会 左横隔膜ヘル
ニア 中隔腔性分裂子宮 小のう胞状右卵
巣

左内反足 左右示指の異常屈曲

中等度脳水腫 右肺2分葉 両側性唇顎口
蓋裂 左横隔膜ヘルニア 停留睾丸 塁壁
形成不全（特に左）両側手指異常（短い両
栂指 長い左小指 部分．的合指症）

脳梁無形成 小眼球 先天性白内障 左右
完全兎唇 完全口蓋裂 両撫指関節奇形
腹壁ヘルニア 横隔膜ヘルニア 総腸間膜
症正中線上にある盲腸肺の異常分葉
右停留塞丸
低位置の耳 耳介変形 小さい眼裂 小さ
い口 軽度手指の長享
潜在二分脊椎 左横隔膜ヘルニア 移動盲
腸，メッケル憩室 やや目立っ陰核 軽度
小顎 や、狭い眼裂 左にひしゃげた頭部
低位置耳介 長栂指扁平手掌 広い足掌
肋骨軟骨球状隆起

済帯ヘルニア（全腹腔内臓器）右多言症

合併奇形（横隔膜ヘ
ルニア）

合併奇形（横隔膜ヘ
ルニア）

心奇形一出血性肺炎

合併奇形（腹壁，横
隔膜ヘルニア）

肺拡張不全
未熟児

合併奇形（横隔膜ヘ
ルニア）
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としてあつかった．

 2．合併奇形

 奇形は，消化器系，泌尿生殖器系，骨運動器系

に多くみられた。そのうち多いものをあげると，

消化器系では，鎖肛5例，食道閉鎖に伴う食道・

気管痩3例，泌尿生殖器系では，腎形成異常6

例，停留睾丸4例，膣形成不全2例，子宮形成異

常3例があり，その他兎唇，口蓋裂の4例，横隔

膜ヘルニア5例，また骨運動器系奇形として四肢

の指の異常7例，関節の異常5例があった．鎖肛

は5例中3例に手術が行われていた．

 3． 児の発育状態

 児の発育は5例を除く11例が生下時体重25009

以下の未熟児で，船川の卑下時体重の平均基準曲

線に合せると図1の如くで，大部分の症例が基準

を下まわっている，

 4． 死因について

 合併奇形が死亡の主因となっていると考えられ

る症例は9例で，横隔膜ヘルニア4例，消化管閉

鎖に基づく高度の肺炎3例，鎖肛手術後の出1血性

肺炎，感染各1例であった，心室中隔欠損は，心

奇形として最も多かったが，これが直接の死因と

考えられる症例はなかった．死産の例では，児の

側に死因を求められない場合が多い．
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図1 20症例の出生時体重と船川の基準平均曲線

         考  察

 先天異常に関しては妊娠中の母体の薬品摂取，

放射線被爆，感染等との関係についての研究，遺

伝子，染色体異常の研究など，近年盛んに行なわ

れてきている．これら先天異常発現について，今

回私達は心血管奇形に着目し，これと合併する心

外奇形との関係を検討した．すなわち個体発生は

一旦開始されると，一定の歩調をもつて進展して

受精後12週目には，ほぼその形態が完成するとい

われていることより1），催奇形因子が作用した時

期の臓器間の関係は，ほぼ一定していると考えら

表2 心血管奇形と合併奇形についての報告

報 告 者

Ober

Mehrizi

Lambert

伊  藤

伊  藤

報 告
年 度

対 象

1955  死産 新生児

1964 死産新生児30日以内
1966    ・新生児

1967  死産 新生児

   死産 新生児1967
   （剖検輯報1962～1964）

Darsinos      1971  新生児

M・…
P1971新生児・・日以・

剖検例と      例 数臨床例の別

剖検例 1665

剖検例

心血管奇形例数  他部位合併奇形例数
（ ）内数値；全  （ ）内数値；心血

症例に対する％  管奇形例に対する％
100（6．0） 8（8）

170 46（27）

剖検例 1386 187 （13，5） 27 （14．4）

剖検例 178

剖検例 4648

剖検例

臨床例 このう
ち一部剖検例

15（8．4） 7（46．7）

419 （9．01） 159（38）

84 ！3 （15。5）

107 28 （26．2）

東女医大
謔P病理学教室 1

醗野州、）1音1櫛 …・・7 66（37）  ・・（・…）
Wiland 1955 死産～26才      剖検例 200 57（29）

Boesen 1963 children       臨床例 615 96（15．6）

Boesen 1963 4才以下      剖検例 1145 262（22．8）

Emerit 1967 全年令 臨床例 1000 417（4L7）

Okada 1968 全年令 剖検例   1 1287 477（37．1）

Mitche正 1971 全年令 剖検例 1 178 50（28．1）
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れる．心血管奇形をもたらした催奇形因子が，他

の臓器にどのような影響を与えるのかを検討する

ため，約13年間の剖検例のうち，心血管奇形と，

それ以外の奇形の合併を合併している20例につい

て検討し，かっ文献的考察を試みた．

 1）各報告者の成績

 各報告者の成績を表2に示した．この場合，各

報告者における奇形の診断の基準，対象年令，剖

検例か臨床例かのちがいなどにより成績が異なっ

てくるので単純に数値だけを比較することはでき

ない．そこで今一応，われわれの症例に近いもの

を対象としている報告，すなわち剖検例であっ

て，死産児と新生児のみを対象としたものについ

て比較してみると，心血管奇形に他部奇形が合併

する率は，Ober2）の8．0％， Mehrizi3）の27％，

Lambert4）の14．4％， Darsinos5）の15．5％であ

る． （伊藤の報告は剖検二二によるものであり，

診断基準が不明のため，除外した．）われわれの

成績では30．3％であった．

 2）合併奇形のある心血管奇形症例における心

血管奇形の種類について

 Wiland（1956）6）は，心血管奇形をもつ200例

中他部位奇形との合併は，1）心室中隔欠損症で

は21例43％，2）心房中隔欠損症では！2例50％，

3） ファロー四二症では17例29％と報告してお

り，また200例中24例は大血管転位症であった

が，この中に他部奇形を合併するものはなかった

とのべている．

 Boesen（！963）7）は，臨床615例，剖検1145例

の心血管系奇形をもつ症例について検討した．こ

のうち合併奇形をもつものは，臨床例においては

70例（11．0％）であった．諸種の心血管奇形が他

奇形を合併する頻度は！）．心室中隔欠損症では15

例21％，2）．ファロー四二症では12例17％，3）．

動脈管開存症では9例13％，4）．心房中隔欠損症

では7例10％の順であった．剖検例については，

1145例中154例／3．5％が合併奇形をもつている．

その心血管奇形が合併奇形をもつ頻度は！）．心室

中隔欠損症では50例32％，2）。大動脈峡部縮窄症

では27例17．5％，3）。動脈管二二症では11例7

％，4）．ファロー四徴症では10例6タ6の順であっ

た，と報告している．

 R．Okada（1968）8）はシカゴの47病院での心血

管奇形をもつ！287例の剖検例について詳細に分

類し，高頻度に合併奇形を伴う心一血管奇形は！）。

心室中隔欠損症で87例52．9％，2）．総房室口で46

例56．5％，3）、Combined Shuntsで65例，61．5

％，4）．右胸心で26例77．0％であり，他部奇形の

合併の少ない心血管奇形は（1）完全大血管転位

で196例，23．5％， （2）Hypoplasia of aortic

tractで66例24．3％， （3）特発性肥大で17例5．9

弩であり，これら高頻度と低頻度の合併奇形をも

つ心血管奇形の間には明らかなコントラストがあ

る，と報告している．また同じ形の単独奇形より

は複合奇形の方がより高度の合併が認められた．

われわれの症例では数が少ないためこれらとの比

較はさしひかえたい．

 心血管奇形が他部奇形を合併する頻度を，症例

数の多い剖検例で比較してみると，中隔系の異常

に合併する率が高い．特に死産，新生児を扱った

伊藤9）の報告でこのことが明らかである．新生児

期と成人の心血管奇形の病型の差について，Ober

＆Mo・re2）は，死因からみた比較を行なってい

る（図2）．これによると，新生児期では大血管転

位，心室中隔欠損が多く，全年令を対象とした例

では，ファロー四二症と動脈管開存が多い，と報

告している．われわれの場合，新生児を対象とし

た合併奇形をもつ心血管奇形の20症例では，中隔

欠損が心奇形として最も多かったが，それが死因

と考えられる例はなかった．

 大血管転位について，Boesenは他奇形の合併

率は4．1％と低率であり．R・Okadaも他奇形合

併の低頻度グループに入れている．Wilandは24

例の大血管転位について合併率0を報告し，ま

た，N・Matsuo（1971）10）も！2例中合乱訴0と報

告している．われわれの症例でも大血管転位は1

例もなかった．

 3）心以外の奇形の種類と心1触管奇形の三型の

関係

 心血管奇形と他部位奇形の合併の両者の関係に

ついて，Boesenは臨床例については，（1） フ

ァP一四徴症では消化器系の奇形が多い． （2）
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  and in those dying at All Ages（1000 cases）Ober＆Mooreによる2）

心室中隔欠損症には骨，関節の奇形が多い． （3）

心房中隔欠損には口唇や口蓋の奇形が多い．

 また剖検例については， （1）右胸心には神経

や肺の奇形が多い． （2）心房中隔欠損には口唇

や口蓋の奇形が多いと報告している，

 R・Okadaは合併が高頻度におこる心亘且管奇形

と低頻度におこるものを！287例の心血管奇形より

決定し，その合併奇形として多いものは消化器

系，腸問膜，骨筋肉系である，と報告している．

 Wilandは，200例の心血管奇形を検討した結

果，心房と心室の中隔の発達の異常は最も高頻度

に他部奇形を合併するが，その多いものを順にあ

げれぽ骨．運動器系，胃腸系，泌尿器系である，

とのべている．

 われわれの症例では，個々の心奇形と合併奇形

との関係を病型別に言及するのには20例と数が少

ないが，20例中，心室中隔欠損が複合奇形を含め

て18例で，心室中隔欠損に合併奇形が多いと言え

る．合併奇形として多かったのは消化器系，泌尿

生殖器系，運動器系，神経感覚器系であった，

         結  語

 1．昭和35年1月から，昭和47年8月まで，12

年8ヵ月間の新生児・死産児＝剖検307例中，心血

管奇形に心外奇形を合併した20例（内臓病毒症，

多脾症，メ，ソケル憩室など，心血管に発生学的に

直接関係ある奇形および簡単な奇形を除く）につ

いて検討した．

 2．心血管奇形として多かったのは，心室中隔

欠損が5例，ファP一四徴症の3例を始めとし，

複合奇形を加えると18例，大動脈峡部縮窄症が単

独1例，複合5例の計6例などであった．

 3．合併奇形は，消化器系の鎖肛5例，食道閉

鎖に伴う食道・気管痩3例の消化器系の奇形と，

腎形成異常6例，停留睾丸4例，膣形成不全2

例，子宮形成異常3例等の生殖器系奇形，その他

兎唇，口蓋裂の4例，横隔膜ヘルニア5例，四肢

の指の異常，関節の異常5例であった．

 4．催奇形因子は，それが作用する時期に最も

活発に発育，分化している臓器に最も阻害的には

たらくといわれている．心臓の発達が他の臓器に

比べ，胎生早期に活発に行われることから考え

て，心室中隔欠損症，卵円孔開存のように心臓の

発生上，比較的おそく決定される奇形が他の内臓

奇形を伴い易いということは，少なくとも一部は

上記の原則から説明できそうに思う．しかし奇形

発生には複雑な要因があり，更にこまかく原因を

一316一



63

分析して考えなけれぽならないであろう．

 本論文の要旨は， 第38回東京女子医科大学．学会総会

で発表した．
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