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（鵠駄、蕗齢翻8言）

修正大血．管転位症の臨躰観察

東京女子医科大学付属心臓血圧研究所（所長 榊原 任教授）
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       ま え が き

 修正大血管転位症は心発生の途⊥，Bulboven 一

tricular looPの左への廻旋異常とTruncoconal

septum の螺旋回転欠如によって生ずるとV・われ
1） C大動脈は肺静脈を受け入れる心室から出て，

肺動脈の左側，前方に位し，肺動脈は大静脈を受

け入れる心室から出て，大動脈の右側後方に位す

る。すなわち大血管は解剖学的には転位の状態に

あるが，大動脈は酸素化血を，肺動脈は静脈血を

受けて，機能的に修正された状態にあり，普通，

心室と房室弁の左右転換を伴う2）3）7）。

 従来本症はきわめて稀だといわれていたが，心

臓外科の発達と，多数の心奇型症例を扱うことに

よって，本症の臨豚像は次第に明らかになってき

た。欧米ではすでに100余例の報告3）4）5）6）7）8）9）

10）11）12）13）がなされているが，本邦にはまだその

臨林報告がない。最近われわれは本症例と思われ

る3症例を経験したのでここに報告し，その臨林

像について簡単に述べる。

        症    例

 第1例
 7才の男子

 家族歴：父方の祖父が右胸心といわれている。

 主訴：運動時の呼吸困難と発育遅延を訴え外来を訪れ

た。

 既往歴：呼吸器感染に罹り易く，生後1カ月で心疾患

と診断されている。乳幼児期に泣くとチアノーゼが現わ

れたといわれるが，最近はない。

 現症：身長体重は標準以下で，安静時にチアノ

ーゼは殆どみられない。心前部胸廓は前方に膨隆

し，心尖搏動は第5肋問，左乳線から1．5cm外

側にあり，胸骨に下方からの挙上をふれる。胸骨

左縁第2肋間で第2心音は充進し分裂は認められ

ない。胸骨左縁には第3肋間に最強点を有する3

度の収縮期雑音が聴かれる。血圧は上肢100／60

mmHg，下肢120／60 mmHg，脈搏は整，大きさ，

形，速さは正常，血液所見は赤血球557万，血色

素85％（Sahli）Ht 44，白血球数7，200。

 心電図（図1）では四肢誘導時に一過性の房室

解離を認め，電気軸＋850，電気位は垂直位，9

RS時間0．07秒，RV1は2．5mv， TV1は上向きで右

室肥大の像を示す。左側胸部誘導ではΩは殆どみ

られない。

 胸部レ線写真正面像（写真1）では，心胸廓係

数58％，心隈径は拡大し，右肺門部の血管陰影は

太く増強し，心陰影左側第1，2，3弓は外側に凸
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写 真 1

の曲線像をなしてみられる。左肺動脈枝は心陰影

の中にかくれてみえる。食道造影では肺動脈主幹

部によって食道が右方へおされてみえる。右前斜

位では胸骨後部空隙の減少を認め，右心室流出部

の前方への膨隆を思わせる。透視所見では肺動脈

の跳動が著しく，遜譲及び斜位では心室流出部の

搏動も著明である。

 心音図（図2）は胸骨左縁第2肋間で第2音の

充進がみられ，なお収縮期の3i’4で終るダイアモン

図 2

ド型雑音を認める。

 以上の所見から二巴的に修正大血管転位を伴っ

た心室中隔欠損症，あるいは単心室症の可能性を

考え，心カテーテル及び血管心臓造影法を行なっ

た。

 心カテーテルでは図3に示すように，カテーテ

図3 第1例 心カテーテル所見

         g

3

x

駐

ぢ

ら

n

部位
oユ贋 曝，gく，

灰輔け 礎
1 上大主1豚 13」 lr／6 ぢ

λ 下夫静豚 12、ユ o／ヰ 3

3
白房 1λ2 3 ヰ

4 右肺壷ヵ豚 16」 68／50 ‘ぢ

9 彦房 178 8／ユ o

6 左肺箒詠 173
1ヲ 6

3

7 綱室？ 怖8 loo 7 5
曾 左頚輔永 ｝70 曾ぢ 60 go

ルは正常より中心側によった位置から肺動脈主幹

部に入り，また左，側方部から大血管を経て頸動

脈に入り，これは側方投影で前方から出ていて，

大血管転位のあることを確めた。また心腔内誘導

心電図では右室腔と思われる部分で9S型，左室

腔と思われる部分でrS型を示した。酸素含量は右

心室部から増量し，心室部での左から右への短絡

を示し，肺動脈と右心室圧は体血圧への接近すな

わち肺動脈高血圧症の存在を示した。血管心臓造

影法（写真2）は正面投影で中央に位する濃くみ

える拡大した肺動脈と，左側方から出る比較的細

い大動脈が同時に認められる。側方投影（写真3）

では前方から出る大動脈と高度に拡大した肺動脈

が殆んど平行にみられる。
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写真 2

鮮鋭」

写真 3

灘
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 以上の所見から本症例は修正大血管転位を伴っ

た心室中隔欠損症，あるいは単心室症と診断し

た。しかし肺動脈高血圧症のため手術は行なわな

かった。

 第2例21才の男子学生
 既往歴，家族歴：特記することはない。

 主訴＝運動時の呼吸困難と動悸及び喀血を主訴として

来院した。

 現病歴：生後3～4才の頃心疾患を指摘され運動制限

がみられる。寒冷時や体臼後に口唇爪床にチアノーゼが

現われる。また4年前から血疾が認められるやうになっ

た。

 現症：体格栄養良好，口唇爪床にチアノーゼが

みられ，バチ鍵田がある。胸廓変形はなく，心尖

は第5肋間乳線から3cm外方にふれ，触診で胸

骨挙上は著しく，左回2肋間の第2心音は充進し

分裂はなく，胸骨左露点3肋間に最強点を有する

4度の収縮期雑音を聴いた，血液所見は，血色素

135％（Sahli），赤血球695万，白血球5，600。

 心電図（図4）は洞調律，電気軸は＋120，電

図 4

気位は垂直，右側胸部誘導のRは高く，V4R～Vl

はqR型を示し， RVlは，2．Omv， TV2は上向き

で右室肥大の像を示し，左側ではΩ波が殆んどみ

られない。

謙‘

圏
写真 4

職

 胸部レ線写真（写真4）では正面像で心胸廓係

数46％，右肺門血管陰影は増強し，左側第2，3弓

の膨隆がみられ，右前斜位で右室流出部の前方へ

の膨隆を認める。
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 心音図（図5）では胸骨回縁第2，3，4肋間

に後半に増強する収縮期雑音と，第2肋間におけ

る第2音の充進及びそれに続く短いdecrescendo

拡張期雑音を認める。

 以上の所見から臨林的に痕跡腔から転位した大

動脈の起る単心室症あるいは修正大血管転位を伴

った心室中隔欠損症を考えた。

 心カテーテルを右心室部に挿入して行なった血

管心臓造影法（写真5）では，右心室から出て中

央に位する比較的大きな肺動脈と，左側方の痕跡

腔と思われる心腔から起る比較的狭い大動脈との

同時造影がみられる。

写 真 5

』箋

 心カテーテル所見で，カテーテルは肺動脈へ挿

入されず，心室部では酸素含有量の上昇と内圧の

上昇及び末梢動脈血の酸素不飽和がみられた。

 さらにElectrokymographyを施行して由縁
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の搏動状況を詳細に観察すると， （図6）に示す

如く，左側上方へ直線状に張りだした心臓陰影部

は上行大動脈によって形成されていることを知

る。すなわち，正常では左房および肺動脈の痺動

曲線が得られるはずの部位に心室収縮期に急激に

立上り拡張期と共に下向する動脈波形が大動脈三

部まで連続的に得られた。この際肺動脈波形との

鑑別は右肺門部から記録したものとの比較により

確定し得る。

 なお，右肺門部の肺動脈波形は振巾も比較的大

で心室収縮期間中上昇を続け，しかも拡張期下向

傾斜も緩やかで高血圧時に特徴的な波形であるこ

とから，本四は或程度の肺高血圧を伴うことが推

定される。

 以上の所見から本症例は修正大血管転位を伴

い，痕跡腔から大動脈の出る単心室症と臨地診断

を下した。

 第3例：10才の男子

 主訴＝運動時の呼吸困難と発育不全を訴えて来院し

た。

 既往歴：生後3カ月で先天性心疾患と診断され，乳幼

児期頻回の呼吸器感染があった。

 現症：身長体重は標準以下，安静時にチアノー

ゼなく，心前部胸廓は膨隆しt．．心尖搏動は第6肋

間腋窩線にふれ，搏動著レく，胸骨の挙上も著明。

左第2肋間で第2心音は充進，心尖部に第3音を

聴取し，胸骨左縁第3，4肋間に最強点を有する3

度の収縮期雑音を聴いた。なお心尖部にも拡張中

期雑音を認めた。血圧，上肢100・／7Cmm Hg，下

月支110／7Gmin H9。

 心電図（ヌi7）でば洞調律，電気軸は一「100D，

は5．2mvで両開肥大の像を示し，左側でQ波は殆

どみられない。
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 胸部レ線写真（写真6）では，正面像で心胸廓

係数64％，肺血管特に右側肺血管の増強著明，左

第2，3弓は膨隆し，右前斜位で右室流出部は前方

に突出している。
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 心音図（図8）では肺動脈弁口部に第2音の充

進と短い収縮期離籍がみられる。

 以上の所見から心室中隔欠損症兼肺動脈高血圧

症，あるいは肺血流量の多い単心室症を考え心カ

テーテルを行なった。心カテーテル（図g）は中

央に位する肺動脈に入り，また左，側方から大動

脈を経て頸動脈に入り，側方投影によって大動脈

の転位のあることを確めた。酸素含量は右心室部

一460一
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図 9

から上昇し，また肺動脈圧の充進がみられた。

 以上の所見から修正大血管転位及び肺動脈圧充

進を伴った心室申隔欠損症，あるいは大動脈隔壁

欠損症と臨林診断を下し手術を試みた。しかし乍

ら術中本症例は痕跡膣から修正転位した比較的細

い大動脈と，大動脈の内側後方に位する拡大した

肺動脈を伴った単心室症であることを知った。寵

児は術後死亡したが，上述の所見は剖検によって

確められた。

        考    え

 以上の3例はいずれも修大血管転位を伴った心

室中隔欠損症，あるいは単心室症の症例である

が，われわれの経験及び諸家の報告をもとに，簡

単に本症の臨休的特徴について述べてみる。

 修正大血管転位のみで他の奇型を伴わぬものは

異常な臨林症状を呈することは少ないがZ）3）7）1掴）

多くは，心室中隔欠損，単心室，肺動脈狭窄，あ

るいは左側房室弁の奇型等を伴ってくることがし

ばしばである2）3）9）」912）13）15）16）17）。

 本症の理学所見の特徴としては聴診上，大動脈

が前方，左側から出るために，左第2肋間の第2心

音は2）3）7）fi1記し（症例1，2，3）また第2音の分裂

や肺動脈狭窄のある総合は，分裂及び収縮期雑音

が右第2高年でみられる3）7）ユ5）。肺動脈高血圧症を

伴った揚合は右図2肋間の第2音も充進ずる。触

診では胸骨の下からの挙上も著明である18）。 （症

イ列1， 2， 3）っ

 胸部レ線所見の特徴としては2）3）7）12）19），右肺動

脈枝は比較的増強してみられ，左肺動脈枝は心陰

影の中にかくれてみえる（症例1，2，3）。左第

2，第3弓は直線状あるいは側方に膨隆している

ことが多く， （症例1，2，3）あるいは心基部が

細く肺動脈頭を欠き左房が拡大したやうにみえ，

透視では側位あるいは斜位で前方に転位した大血

管の搏動が著明である（症例1，2）。食道造影で

は，肺動脈主幹部による右方への圧迫陰影が正常

の大動脈頭による陰影よりも下にみられる。

 血管心臓造影法では左，側方，前方から出る大

動脈と大動脈内側後方に位する肺動脈を認めるZ＞
3）IL））ls））

i症例1，2）。…方，逆行性動脈造影の方が

短絡による稀釈もなく，冠動脈造影も得られ有利

となす骨細もある。

x

勝∬騒動彪侮
！心わアーf・・の窓下

A

人亨ウ腋

蹄動脈
図 10

 心カテーテルでは， （図10）肺動脈が正常より

も内側中央に位している（症例1，3）。そのため

本症の可能性を術前に考えない場合には，カテー

テルの肺動脈への挿入は困難なことが多い3）7）9）lo）

m12u9）。心室中隔欠損を通り大動脈ヘカテーテル

が挿入される場合，正面像で大動脈は左側方にあ

り（症例1，2）側方投影で前方から出ているこ

とを認める3）7）8）10）U）12）19）。また本症はわれわれの

例の如く肺動脈高血圧症を伴うことが多い。心室

中隔欠損の大きさのみならず，肺動脈弁口直下に

あること，右側心室が室上稜を欠くことも関係す

ると思われる3）7）。

 心電図所見として，表1に3症例の所見を表示

してあるが，症例1の如く，房室解離あるいはブ

Pック等の調律異常がしばしばみられる2）3）7）8）IZ）

13） Bこの調律異常の成因に関しては今後，刺激伝

導路の組織学的検索が期待される。また，心室中

一461一
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隔欠損，修正大血管転位，及び房室ブロックを3徴

候と唱える者8）もある。また右側胸部誘導では症

例2の如くQ波はみられることがあるが左側では

殆ど認められなV・3）7）10）11）12）。症例1，2，3の如く

1，aVLはRS型，皿， aVR， aVFはqR型を示し
3）7）12） C右側胸部誘導から左へわたってT波の上

向きが多い3）12）。心室中隔欠損症に伴った本症で

は，心腔内誘導で右側心室部で9S型，左側心室

部でrS型，すなわち正常の右心室と左心室が廻旋

し，中隔からのベクトルが右から左へ向っている

ことを示し12），左右心室の転換を示す3）7）12）。

 以上の曲球所見の他に，文献上まだその報告は

ないが症例2についてわれわれが行なった如く，

Electrokymographyによって左側⊥方心陰影部

が転位した大動脈によるものであることを非観血

的に確め得ることは本症診断上の有用な補助手段

の一つとして大いに意味があるものと考える。

 心室中隔欠損症や肺動脈狭窄を伴った本症では

しばしば外科的手術の対象となるが，本症では左

冠動脈が前方中央に位しその右へ出る分枝が肺動

脈起始部と交叉しており，心室中隔が前胸壁と直

角の方向にあるため，心室切開の際 左冠動脈及

び中隔を損傷する危険があり3）7）12）13），また，心室

腔内では右側房室弁は二尖弁であり，心室中隔欠

損は肺動脈起始部の直下にあり右側房室弁に隣接

し，これらの解剖学的関係を術前に知っておく必

要がある3）7）！2）。また右房切開によって心室中隔

欠損部の縫合を行なう方法をすすめるものもあ

る3）7）。一r一方，本症には肺動脈高血圧症，調律異常

左側房室弁異常等が加わり心室中隔欠損閉鎖の適

応決定にも慎重であらねばならなv・・3）7）。

        ま  と  め

 本邦で未だその臨林像の報告をみない修正大血

管転位症の3例について，理学，レ線，心電図，

心音図，心カテーテル，血管心臓造影所見の特徴

と，Electrokymographyが本症の非観血的診断

の一補助手段となり得ること，また外科手術時術

前の正確な診断と解剖学的特徴を知ることの重要

性を述べた。

 本症については興味ある点が少なくなく，本邦

でも今後本症に対する報告の増加と研究が期待さ

れる。

 追記 他にわれわれは血管心臓造影法及び剖検によっ

て確めた16才男子の肺動脈三管と修正大血管転位を伴っ

た肺血流量減少性単室症の1例も経験している。

 本稿の要旨は東京女子医科大学第108回例会で発表し

た。

 終りに榊原 仔教授及び島津フミヨ教授の御校閲を感

謝します。
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