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（畿鷺27第繍52鞘）

〔症例検討会〕

新生児期チアノーゼを呈した1例

 日

 場
発言老

司二

時 昭和52年2月25日

所 東京女子医科大学本部講堂

二二小児科

  〃

     〃

   心研外科

   東邦医大小児科

文責 癌研小児科

〃        〃

高尾 篤良教授

安藤 正彦

長井 靖夫

今井 康晴

松原 秀樹

中沢  誠

上村  茂

（受付 昭和52年7月7日）

 高尾：時間がまいりましたので，症例検討を行ないま

す．本日は，1）新生児期のチアノーゼの発症，2）チ

アノーゼの病態，3）新生児期の心疾患の鑑別，4）心

室中隔欠損を伴わない肺動脈閉鎖とその病態，5）動脈

管依存性の心奇形，6） プロスタグランディンE、によ

る動脈管の拡張作用，7） 肺血流量減少性心奇形への外

科治療などについて復習してみました．

 では，受け持ちの上村先生，病歴を述べてください．

 上村＝患児は当科初診時，生後2日目の男児です．父

親は33歳，母親は27歳の健康な両親の第1子として昭和

52年1月2日に出生しました．なお家族歴で心疾患の人

はみられません．妊娠経過は順調でしたが，予定日から

11日早く出生しました．出生時体重は2，7609でした．

 出生直後から保育器内に収容されましたが，生後数時

間頃からチアノーゼが出現し，持続するため，生後24時

間頃からFio、で40％の酸素投与を受けました．しか

し，チアノーゼはだんだん増強し，生後36時間頃から間

代性の痙李も出現し，ロ区吐も見られるようになったの

で，生後39時間目の1月3日夕方に東邦大学病院小児科

に緊急入院しました．－

 高尾：以上のような病歴ですが，ここで最も重要な症

状はチアノーゼです．ではチアノーゼとはどういう状態

を言うのでしょうか．

 中沢：毛細血管内の還元ヘモグロビンの絶対量が59／

dlを超える時に，チアノーゼが認められます．したが

って，貧血がありヘモグμビン（Hb）が109／dlの患者

で動脈の酸素飽和度が70％とした場合，還元Hbは39／

d1となり，チアノーゼは出現しません．しかし，同じ

70％の酸素飽和度でもHbが189／dlの場合では，還元

は5，49／dlとなり，チアノーゼが出現します．したがっ

てチアノーゼがあれば多くの場合動脈血のdesaturation

を考えますが，チアノーゼのない場合，貧血の有無に注

意を払う必要があります．

 次に，チアノーゼの発生原因は表1のように分類され

ています．すなわち，チアノーゼを中心性と末梢性に分

け，前者は心内右左短絡のある場合や肺呼吸障害の生じ

る状態やHbの異常がある場合に細分類され，後者は末

梢への血液のうつ滞を来たす状態によって起ります．

Cli鼠ico■Patholo9蓋ca1 Conference（109）2 A case of neonatal cyanosis．
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表．1 チアノーゼの発生原因

Cyanosis

1．Centτa1 CyanQsis

（A）Ca【diac Cyanosis

  C・CHD
  GHD with decreased alveolar ventilation

（B）PulmQnary Cyanosis

  Pdmary PulmGnary Dise鵬e
  Primary Pulmonary Hypertension

  Mechanical Inte㎡erence with Iung function

  CNS abnomalities
   Neuromuscular Disorders

  Congenital anomaly such as ChQanal Atr－

   esia， or Tracheoesophageal Fistula

  Va罐ous Drugs
（C） Hematologic Cyanos給

  Familial Methemoglobinemia

  Acquired．Methemoglobinemia
2． Pedpheral Cyanosis

  Vasomotor工nstability
  Cold Environment
  Local Venous Obstruction

  P61ycythemia with peripheral slロdging of

   Blood

表2 血液検査結果

C・CHD（チアノーゼ性先天性疾患）
CHD（先天性心疾患）

 高尾：チアノーゼは多少主観的な面がありますが，皮

膚，可視粘膜の毛細管内の還元Hbが59！dlを越える

と，誰が見てもチアノーゼがあると分かります．ただ，

蛍光灯の下で見た場合，多少紫色が強く見えることがあ

ります．

 なお，チアノービが新生児期に生じる場合，重症な疾

患を伴っていることが多いです．

 では東邦医大入院時の病歴をひきつづき述べてくださ

い．

 松原：入院時，患児はirritabilityが強く，振動を伴

い，口唇および爪床にチアノ｝ゼが認められ，チアノー

ゼは暗泣時に増強した．大泉門は平坦でしたが，』腱反射

は尤回していた．しかし，他の神経系の異常はなかっ

た．

 心拍数は毎分120で規則的で，呼吸数は毎分60と多呼

吸であった．心音および呼吸音の異常所見は認められま

せんでした．

 直ちに各種検査を行なったところ，表2のこ．とく，血

糖値は60m9／dl， Ca値は4・1mEqμと正常でした．しか

し，赤血球数が1720万／mm9， Htが76％と著明な多血

症を呈していました．、そのため，新生児多血症による

Hyperviscgsity．Syndromeと診断されました．

 高尾：新生児期に多血症を生じる原因についてどのよ

うに考えますか．また，Hyperviscosity Syndro恥eとは

どういう症候群ですか．

 中沢＝1これは表3に示し．た種々の場合にみられ，Ht

3／Jan． 4／Jan． 5／∫an．

RBC（×104／mm3） 720 490 474

Hb（9／dl） 24 19 18

『Hセ（％） 76 54 52

Ret．（％。） 34 45 34

EbL（／100wbc） 5 35

WBC（／mm3） 15000 13500

Pl．（×104／mm3） 17 12

Na（mEq／1） 148 147

K（mEq／1） 4．9

C1（mEq／1） 101 98

Ca（mEq／1） 4．1 3．1

P（mg／d1） 6．8 5．4

BUN（mg廻1） 17 13 18

Creat．（mg／dl） 1．3 0．8

U－A（㎎〆d1） 13．5．

GOT（ku） 14．5 90

GPT（ku） 4．0 65

LDH（wlu） 319 1900

A1－P 144mu／ml 21kau

BIQod Sug．（mg／d1） 60

T．Pr。t．（9／dl） 6．4 5．2 5．3

T．Cho1．（mg／dl） 58

T．Bil．（mg／dl） 6．0 4．．8

Urine

Prot． 100mg廻1 ．井

Sug． 十

Ig G（mg／dl） 720

Ig M（mg／d1） 27

Ig A（mg週1） undetectable

Coombs direct
『

Coombs indirect  

Au antigen
一

上昇によるviscosityの増大によって血液のsludgingが

生じるために表われる病態です．各組織への循環障害の

ため，仮死，傾眠，チアノーゼ，癌李，心不全，呼吸不

全などが表われます．

 高尾＝病歴をつづけてください．

 松原：そのため1月4日昼に，汚血30ml，プラズマ

ネート30ml静注の処置を行い，赤血球数が490万1mm3，

Hb 199／dl， Ht 54％と著明に低下し，痙李などの神経症

状の改善を認めましたが，チアノーゼはさらに増強し，

無呼吸発作も生じるようになりました．この時点で，チ
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表3 新生児多血症を呈する原因

1）胎盤の過多輸血によると考えられるもの

 双胎間輸血

 母一胎児輸血

 膀目結索のおくれ

  計画的
  ・援助のない家庭出産

2）胎盤不全によると考えられるもの

 Small for gestational age血fant（SFD）

 過期産
 妊娠申毒症

 前置胎盤
3）内分泌及び代謝の異常

 先天性副腎過形成

 新生児甲状腺機能充進症

 母体の糖尿病
4）種々のもの

 ダウン症候群
 Hyperplastic Visceromogaly（Beckwith’s syn・

  drome）

アノーゼ性の先天性心疾患と思われたので，生後63時間

目の1月4日夕方に東京女子医大心研に緊急入院しまし

た．

 高尾：この症例は，当初ヒHtが76％と著明な多血症

があり，東邦大学ではHyperviscosity Syロdromeによっ

て蓬牽およびチアノーゼなどの症状が出現したと考えま

した．しかし，汚血を行い，Htが54％と20％も低下し

たにもかかわらず，チアノーゼは増強し，呼吸不全はさ

らに悪化したため，心臓疾患らしいと考え，胸部X線お

よび心電図，血液ガス分析を行い専門病院に送られてき

たという．ことです．

 次に，当科入院時の所見を述べてください．

 上村：入院時所見は表4に示しました．直腸温は35．2

℃で，全身性の著明なチアノーゼがあり，無呼吸が時ど

表5 新生児期にチアノーゼを生ずる疾患別頻度

 Djfferential diag1〕α3｝s of cyanosis in neonates

表4 当科入院時の現症

Physical findings on admission

Outstanding且ndjngs

Hypoちhermia（rectal temp，＝35．2C）
Generalized cyanosis

Bradycardia

Apneic attack

Specyfic findings’

Weight：2620 mg

 Head ＆neck：n．P．
Chest

 Heart：the 2 nd sound：single＆accentuated
  no cardiac murmur

 Lung：normal
Abdomen：
 Hepatomegaly（十）

 Splenomegaly（士）
Pulse：

NQ difεerence between upper and lower extrem－

 itles

Arεerial blood gas analysls

pH：6．905，PO2：37 mmHg， PCO2：32 mmHg，

BE：一20 mEq／1

Severe intracranial disturbance 22

Congenital heart disease 14

Primary pulmonanarydisturbance 12

Traumatic cyanosis 9

Hypothermia 6

Choanal stenosis or atresia 6

InhalatiQn of mucus 5

Septicemia or meningitis 5

Temporary incordination of breathing and swallowing 4

Diaphragmatic hemia 2

Esophageal atresia 2

Pe酒phera】cyanosis 1

Unexpl鋤ned 5

93

Polycytemia

Tetanus

Adr㎝al lnsロ£flclency

Methemo醇obinemia

Cd理W． S．1963

き出現し，さらに毎分80以下の徐脈も出現しました．

 聴診上，巫音は単一で軽度充進していましたが，心雑

音はきこえませんでした．腹部では，肝臓の腫大が軽度

認められました．

 PHは6．905と強い酸血症があり，酸素分圧は37mm

Hg，炭酸ガス分圧は32mmHgであった．

 高尾＝新生児期にチアノーゼが出る場合どのような疾

患を鑑別する必要がありますか．

 申沢：表5は新生児期にチアノーゼが出現する疾患を

頻度別に示しています．

 眼瞼結膜にチアノーゼがあり，末梢四肢の体温上昇時

でもチアノーゼが存在していたため，末梢性のチアノー

ゼは否定されます．さらに，大泉門に異常なく，血糖値

およびCa値にも異常がないため，中枢神経性のもの

も否定されます．また，動脈血酸素分圧（PaO2）が37

mmHgと三値のことから，ヘモグロビン自体の異常に

よるチアノーゼも否定されます．

 肺性か心性のチアノーゼかを鑑別するのは，表6に示

した各項目にしたがって行います．

 結局，患児は心性チアノーゼが存在していると結論し

ました，

 高尾：そうですね．しかし，まず心雑音がきこえない

からといって，心疾患ではないとは言えません．むしろ

心雑音のない心疾患では重症である場合が少なくないの
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表6Di∬erential diagnosis of cyanotic he飢

 d五sease from pulmonary disease

Cyanotic heart disease Pul㎜na【y disease

Oxygen
b【野ng

→‘

 ？→～↑

Heart muτmur 〉

Chest x・film

@Caロ1iac shadow
@Pulm㎝ary inmtratめn

〉漏

ECG（RVH d面cult） 〉

Di匠fe即on制cyanosお 十
一

PaCO2 NormaI Elevated

Less cyanos嘘：↑， Mo肥cyanosis：↓， No cha㎎e＝一・

表7 新生児期に強いチアノーゼを生ずる心疾患

1）完全大血管転換症（大循環及び小循環の間の混和

 の不良な例）

2）肺動脈閉鎖症及び高度の肺動脈弁狭窄症（心室中

 隔欠損のない場合）

3）肺動脈閉鎖症及び高度の右室流出路狭窄（心室中

 隔欠損を含む場合）

4）総肺静脈還流異常症（肺静脈還流部の狭窄のある

 例）

5）三尖弁閉鎖症（肺動脈流入路の狭窄のあるもの）

6）エプスタイン奇形

7）無脾症候群

で，チアノーゼや多呼吸などの呼吸障害，奔馬調律のよ

うな心異常，脈拍異常等により心疾患を疑い，漸次検査

をすすめていくのが手順です．

 それでは，新生児期にチアノーゼを生じる心疾患には

どのようなものがありますか．

 中沢：主な疾患を表7に示しました．完全大血管転換

症の中で大循環と肺循環の間の混和の乏しいものが一番

多く，次に肺静脈に狭窄のある総肺静脈還流異常症であ

る．さらに心室中隔欠損症を伴う肺動脈閉鎖症すなわち

極型のファロー四徴症がある．また，心室中隔欠損症を

伴わない肺動脈弁閉鎖および重度の狭窄症があります．

三尖弁閉鎖症の内で，右心室の形成がきわめて悪い場合

や，三尖弁のエプシュタイソ奇形の際にもチアノーゼが

新生児期に出現します．さらに，循環動態的には肺動脈

閉鎖症に入りますが，内臓の合併奇形を有する点で明ら

かに別の疾患群である無難症候群もあります．

 このような疾患を考え，診断をすすめていくと，大体

診断がつくことになります．

 高尾＝では患児の胸部X線写真につき述べてくださ

い．

 上村3写真1の胸部X線写真は生後1日目と生後2日

目に撮影されました，新生児期の胸部x線は呼吸の問題

があり，判読の困難な点が多いのですが，順次判読して

いきます．まず胃胞は左側で，肝臓は右側と正常の位置

にあります．肺野は明るく，肺門影も拡大なく，肺血流

量は滅少しています．心陰影については，右の第2弓が

突出し右房の拡大を示し，左側第正弓が陥凹し肺動脈部

成分が少ない所見があります．しかし，左側下部心陰影

は正常のようです．大動脈はよく見ると脊柱左側を下行

しています．

 以上から，総肺静脈還流異常症や完全大血管転換症や

無脾症候群などの疾患群は除外診断できると思います．

1977．1．3．｛10， 1977．1．4． ｛20，

覇1

轟 

写真1 胸部単純X線写真
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  凹，K，

．＿． 1

謝々華嚢
に一   ．＝＝ ・

（2D） 1977，1．4， NO，135627

   11     皿

レー一一

，VR 、VL 。VF

 V4R  V・R  VI  V、  V、
           ≡．畦ご喜圭轟ヨ  ”拓

州喋矯蓋il

   V4   V5   V6

；ヨ「醤  ≡  ・  ＝

難丁盤蕪腫ルーし
蓑彗…鞭蕪

   ALL LEADS IOM凹＝1凹v

図1 心電図

 高尾：そうですね．では新生児期の胸部X線のよみ方

について中沢先生お願いします．

 戸沢＝まずX線写真撮影時，臥位や立位で上腹部まで

撮影しますと，肝臓の形態および位置，胃胞の位置が認

識できます．特に対称肝の場合は，脾臓形成異常を伴う

場合が多く，気管の分枝状態とともに参考所見となりま

す。

 次セこ心臓の形と大きさを見る必要があり，心胸郭比の

みでは不十分です，

 肺の状態を鑑別することが困難な場合がありますが，

肺門影や肺血管影を総合的に判断する必要があります．

 その他，横隔膜の位置により横隔膜ヘルニアや横隔膜

弛緩症のような疾患もcheckできます．なお基本的に

重要なことは，新生児期は循環動態がdynamicに変化

する時期ですから，くり返しの検査が必要です．

 高尾：さてこの症例は，チアノーゼが出て肺血流の異

常に減少している心疾患らしいことがわかります．

 次に心電図を見るわけですが，新生児期は生理的に右

室優性でしかもP波も高いことがありますが，患児の場

合はどうでしょうか，

 上村：心電図（図1）は生後2日目に記録されたもの

です．洞調律で心拍数（R－R）は毎分125です．QRSの

前額面平均電気軸は＋65。と正常軸を示します．P波は

豆誘導で軽度尖鋭化し，PQ時間は0．08秒から0．10秒と

軽度短縮していますがWPWの所見はありません，

QRSでは，右側胸部誘導のRが0，3mVと低電位で，一

方，S波は1・3mVと大きい．左側胸部誘導ではT波は

平坦な二双性を示し，右室の低形成，左室肥大の所見を

示しています．

 これらの所見から，エプシュタイソ奇形のような伝導

系の異常がなく，心室中隔欠損症を伴う肺動脈閉鎖症の

ような皇室肥大の所見もない．

 三尖弁閉鎖症の場合は，QRSの前頻面平均電気軸は

OQ以下の左軸を向く場合が多いので相違する．

 一応，胸部X線所見と合わせて，心室中隔欠損症を伴

わない肺動脈弁閉鎖症が一番考えられます．

 高尾：今まで述べました血液ガス検査，心電図，胸部

X線写真などは一応どの病院でも行われていますが，最

近，患者に侵しゅうを与えることなく心臓の内部構造を

超音波検査で探れるようになってきました．

 この疾患ではどのような超音波像所見を呈しますか．

長井先生お願いします．

 長井：Echocardiography（UCG）は軟部組織内部の構

造を知れるので，構築異常を主とする先天性心疾患の診

断には非常に有用です．肺動脈弁閉鎖症や重度の狭窄症

では，大動脈は左心室起始で，心の時計方向回転があ

り，肺動脈弁も大動脈弁の左上方に描出されます．した

がって，大動脈が騎乗したり，右心室起始をするファロ

ー証徴症，両大血管右室起始症，完全大血転換症とは容

易に鑑別ができます．三尖弁閉鎖症は僧帽弁の振幅が大

であること，エプシュタイン病では，心室中隔の奇異性

運動と三尖弁の閉鎖遅延があることなどで鑑別が可能で

す．

 高尾：現在までの診断で，肺動脈弁閉鎖，右心室の狭

小，卵円孔課程，動脈管の並存が存在し，心室中隔欠損

はないだろうと考えます，では引きつづき入院経過およ
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        図2 入院経過表

び心臓カテーテル検査と心臓造影術について述べてくだ

さい．

 上村：図2は東邦大学入院時から死亡までの経過図で

す．直腸温は東邦大学入院中34．8℃から36，3℃の低体

温が持続し，携帯用保育器で心研へ転送されたに．もか

かわらず，当科入院時直腸温は35。2℃であった．そのた

め保育器内温度を最大に上昇させ，やっと体温の上昇を

認めた．また，血液ガス分析では，当科入院前の動脈血

がpH 7．241， PO241㎜Hg， PCO236㎜Hg， BE－11

組Eqμだったため，7％重曹水10mlを投与され，さら

に当科入院後15mlの投与を受けたが，その後の動脈

血で，pH 6．905， PO237㎜Hg， PCO232㎜Hg， BE

・20mEq／1以下という著明な酸血症を生じていたため，

総量35m1の7％重曹水を投与し，入院10時間後にpH

7・389にまで改善した．しかし，その後5時間で，pH

7・013まで再度悪化し，さらにPO、も21mmHgと増

悪したため，診断の確定と，肺動脈の太さ，右心室の大

きさ，右房の負荷を見るため，緊急カテーテル検査を生

後3日目の1月5日朝に膀静脈から行なった．

 カテーテルはどうしても右心室へ進まず，左房へは卵

円孔開存を通じて容易議した．胡のa波は12㎜

Hg，平均圧は10㎜Hg，左房の平班1よ7mmHgと圧差

を認めたため，ballooロcatheterによる心房中隔欠損孔

作成術（BAS）を行なった．

 その後，動脈管からの造影剤の流入による主肺動脈の

太さを知る目的で，左房造影を行ないました．写真2は

そのアソギオ写真です．動脈管は大動脈側では，下行大

動脈とほぼ同じ太さであるが，全体とし長く屈曲し，

特に主肺動脈との接合部で狭くなっている．ただし，主

写真2 左房造影写真．AO（大動脈），PDA（動脈管開存），LA（左房），W（左室）
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写真3 肺動脈弁閉鎖症の右心室造影写真．RV（右室）

肺動脈の太さは上行大動脈の112以上で，この疾患では

主肺動脈の発育は良い方であることがわかった．

 しかし，心臓造影術後に徐脈および低風戸量症候群に

おちいり，各種強心昇圧剤に反応悪く，カテーテル検査

後7時間目に死亡した．

 高尾：この症例では右心室にカテーテルが入っていま

せんが，写真3の同疾患の別の出身の右心室造影です．

右心室は小さく，その流出路は毫端となっているのがよ

くわかります．

 それでは，剖検所見について安藤先生述べてくださ

い．

 安藤：心臓の大きさは，正常心（同年齢同体重）と比

較して，約2倍の大きさがあり，主に右房と左室が大き

いためです．左冠動脈前下行枝は右側に偏位し，心尖部

はすべて左室により形成され，纏縫の低形成を思わせ

る．

 次に，本症の主たる病変のある肺動脈弁を懸ると，三

弁とも交連部が全部癒合して，三脚型（tripod・hke）の

肺動脈弁膜様閉鎖を示している．主肺動脈およびその枝

の大きさは正常の112程度で，中等度の無形成がある．

肺血流は内径2mm程度の動脈管開存により保たれてい

たと判断される．しかし，これも既に肺動脈への流出端

において内腔がほとんど閉鎖しており，肺血流の途絶が

本症の死因と考えられる．

 右室を見ると，心室壁が著しく厚く（厚さ12mm1正常

2mm），内腔はエンドウ豆大に小さい（small cavity with

thick wall）1右正流出路は極めて狭小であるが，肺動

脈弁直下まで開存している．三尖弁は小さいが，形態的

にはほぼ正常で，右脚腔の大きさに相応している．右室

の心内膜は中等度に肥厚している．

右房

大動脈

       前下行枝・

図3 心標本のスケッチ

差室

 右房は巨大で，壁も厚い．卵円孔は開存を示し，心臓

カテーテル検査時に行なったRashkind balloon atriosep－

tostomy（BAS）による亀裂が認められる．左房，左室，

大動脈は中等度に拡大しているが，形態的異常はない．

標本のスケッチを図3に示した．

 形態診断

  純型肺動脈弁閉鎖症

一1424一



139

  厚い壁を伴う右室内腔高度低形成

  殆ど閉鎖した動脈管開存

  卵円孔開国

  長房の著しい拡張性肥大

  左室左房の中等度の拡張

  肺動脈枝の中等度低形成

  BAS後の状態：一次中隔の亀裂

 高尾：それでは，この疾患の病態 spectrumについ

て安藤先生説明をして下さい．

 安藤：肺動脈弁閉鎖症（PPA）の先天性心疾患全体で

占める割合は1％以下で，希な疾患に属するが，本症の

ほぼ100％が新生児期に罹病死亡が集中するので，新生

児期に発病するチアノーゼ性心疾患の中では，完全大血

管転換症に次いで多い疾患である．また本症の中には最

近ようやく心内修複術が成功した症例が知られるように

なってきたので，臨床上も重要な疾患となってきた．

 肺動脈閉鎖（PA）を示す疾患には，本症の他にファ

ロー四徴症（TOF＋PA），無脾症候群（Asplenia＋PA），

およびその他多数の疾患（other PA’s）で合併する場合

がある．1631例の先天性心疾患剖検心（ボストン小児病

院症例）についてしらべると，7．7％（125例）がいずれ

かのかたちのPAを示した．中でもPPAが一番多く44

％を占め，TOF＋PA， Asplenia＋PA， other PA’sの順で

ある（表8）．これらの症例が生後生存するためセこは何

らかり肺側副血行路（Pulmonary collateral circulation）

が必要である．副血行的弓こは，① 動脈管開存，②

persistent intersegmental artery，③ 生後二次的に拡大

した気管枝動脈の3つがあり，このうち主要なものは①

と②である．PpAでは100％が①により，TOF十PAで

は40％近くの症例が②により行なわれている．Asplenia

十PAとその他のPAでは，数％に②が認められる．⑧

は3ヵ月以上生存した症例では，どれにでも認められる

が，これのみで生存する症例は希である．このような肺

側副血行路の差は，胎生期の奇形発生時期に相違がある

ためと考えられる．PPAでは，心のorganogenesisが終

り，大きさを増して形を整えて行く胎生2ヵ月以降に，

表8 各種肺動脈閉鎖における肺側副血行路

側副血行路（％）頻度
i％） PDA PInterseg・A

中央年齢
i死亡時）

@PPA一 44 1GO 0 11日

TOF＋PA 24 62 38 4カ月

Asplemia＋PA 13 94 6

その他のPA 19 92 8
3～6週

肺動脈弁自体に異常が生じ，交連部が閉鎖してしまった

と考えられる．他の疾患では，それ以前の胎生初期に異

常が起こり，PAを含む種々の奇形が来されたと思われ

る．intersegmental arteryとは，胎生期の背側大動脈よ

り肺血管叢に分布する最も古い肺血管系であり，後に第

6大動脈弓より作られる肺動脈や動脈管の形成が不十分

なため，消失せず存続したものである．各PAの死亡時

中央年齢をみると，PPAでは生後11日であり，他の群

より早期に死亡するものが多い．動脈管の閉鎖時期（生

後1～2週内）とよく一致している．

 その他のPPA形態所見を表9に示した．肺動脈弁閉

鎖はtriPod－like membranous atresiaが90劣を占め，ロ

ト部閉鎖や主肺動脈閉鎖を伴う例は少ない．肺動脈枝の

低形成は軽いものが多い（90％は中等度かそれより軽い

低形成），

 本症は右室内腔の大きさにより，Greenwoldらにより

2型に分けられた．Type Iは本日示した症例のごとく

small cavity with thick wa11を示し， Type皿は大きな

右室内腔を示すグループである．

 しかしこれだけでは手術方法決定には不十分であるの

で，われわれは各グループをさらに表9のごとく分類し

ている．Type豆やType l a， bには弁切開をして：髄

室機能の回復が期待できるものがあるが，Type Ic，d

ではもつばら短終手術の適応である．三尖弁は右室内腔

に相応した大きさをしている場合が多いが，時に三尖弁

表9 純型肺動脈閉鎖症の形態所見

1．肺動脈弁

 Tripod・like membranous atresia（90％），希にロ

 ト部閉鎖
2．右 室

 Type I（sma正l cavity with thick waU）

  a．Moderate byp〔）piasia 27％（右室長正常，内周

   中等度狭小）

  b．Severe bypoplasia 33％（右室長正常の2／3、

   内周高度狭小）

  c．Extreme bypoplasia 19％（ビーナ大図取）

  d．Absence o〔RV inΩow 5％（三尖弁閉鎖

   Type Ia）

 Type∬（1arge RV with T I）

  a．Enlarged 8％（全てエプスタイン氏病を伴う）

  b．Norma110％（1／4にエプスタイン氏病）

3．三尖弁

 低形成だが，右室膿に見合つた大きさ（70％）

 20％にTSを認める（腱索間隙の消失），エプスタ

 イン時々

4．冠動脈

 右室腔一冠動脈sivusoidal communicahon，冠動脈

 遮断等（11％）

5．その他

 PDA 100％， PFO又はASD皿100％， prQminent

 right venous valve 20％， Sepfum I aneurysm

 to LA 8％， bicuspid Ao valve 6％
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狭窄（TS）やエプスタイン奇形を伴う事もある．本症に

は冠動脈奇形が時に合併する．胎生期にも右室内圧の上

昇があるので，sinusoidが開存していて，右室腔と冠動

脈を結合することが多い．このような症例では，：右脳造

影を行なうと逆行性に冠動脈，大動脈基部が造影され，

冠循環に静脈血が流れている場合が多く，予後は特に不

良である．

 本症は先天性心疾患の中では比較的均一な心奇形であ

るが，それでも以上に述べたような形態学的variation

があり，それらが予後や手術方法選定に大きく関与す

る．したがって，本症の可能性のある患児を見たら，動

脈管開帳の閉じないうちに（または福二をうながすよう

な治療をしながら），直ちに上記の形態学的Variation

の診断を行ない，手術方法決定を急ぐ必要がある．

 高尾：安藤先生の説明のように，肺動脈弁閉鎖症の場

合，肺動脈への血液の供給はほとんど100％が動脈管に

依存している．そのため動脈管が生後の生理的機序で閉

じると肺血流がなくなり，死亡することになる．

 最近，この動脈管の閉鎖を抑制し拡張維持させる薬剤

としてプロスタグランディン（PG）が利用されていま

す．將にこの物質のE群をある濃度で点滴静注すれば，

動脈管の拡張維持により，症状の改善をうながし，延命

させることができるようになりました．

 次に，この治療法もふまえて述べてください．

 上村：まず肺動脈弁閉鎖症を中心として，一般的治療

法について述べます．

 治療は表10のように内科的と外科的治療に大別できま

す．同症の場合，動脈管が閉じてくるため，症状は時間

単位で変化し悪化するため治療も相応して迅速にしなけ

ればなりません．一般的対応は，低酸素血症，酸血症，

低体温，時には右心不全に対して，おのおの対症療法を

行う．しかし酸素の投与は動脈管の収縮閉鎖を促進さ

せ，さらに症状増悪を見ることもあるので注意を要しま

す．

 特異的療法としてPGEを0・lr／kgの濃度で点滴静注

することで，動脈管を拡張維持させることができる．私

達は今まで3例の動脈管依存型チアノーゼ心疾患の新生

児例に臨床応用し，PaO2が平均8mmHg，酸素飽和度

で14％の上昇を認めている．その他，心臓カテーテル検

査時に右心不全を除き，短絡手術後の動静脈血混和を良

くする目的で，balloon catheterにより心房中隔欠損孔

を作成する．

 外科的方法としてはpalliative operationとde伽itive

表10 肺動脈弁閉鎖症の治療

Treatment

1，MedicaI treatment

 Oxygen
 Digitalis， diuretics， others（catecholamin， ETC）

 Alkaline solution

 Warm孟ng
 Specific problem

痛感hac、。〉……・DA CI・…e

 PG－E     ・………PDA DUatation

 Treatment dロring cardiac cathetedzation

 Balloon atrio－septostomy（BAS）

2．Surgicai treatment
 Palliative operation

 Definitive operation

operationがあるが，これらの手術は内科的治療と密接

にむすびつきおこなわねばならない．

 高尾：では外科治療について，今井先生お願いしま

す．

 今井：純理肺動脈閉鎖症（PPA）の血行動態は特異的

であり，肺動脈弁が閉鎖しているために右室に流入した

静脈血は三尖弁閉鎖不全により右宇内に逆流するか，ま

たは皇室壁のsinusoidに逆流し冠動脈に入り，大動脈

基部に流入する．

 右房に潅流して来る静脈血の大部分は，卵円孔か，心

房心隔欠損孔を通って左房内に流入し，動静脈血混合と

なって大動脈に入り，一部が動脈管（PDA）を介して肺

動脈に流入する．したがって，限られた気管支動脈系か

らの肺血行を除いては，PDAが唯一の肺血流の供給源

であるため，PDAの閉鎖が到命的となる．それ故PPA

は乳児期において緊急手術の対象とされている．

 外科手術の目的は，1）右室の減圧をはかり，冠動脈

に静脈血が逆流しないようにすると同時に，肺動脈弁切

開により正常の右心系の血行を保ち，右室の将来の発育

を期待する．2）低形成の右室のみでは静脈還流のすべ

てを処理できないので，心房問の交通口を拡大し，右房

の負荷を減少させる．3）PDAは時間の経過と共に閉

鎖してしまうのが原則であるから，肺血流量を適当に保

つ必要があり，短絡手術が一般に必要である．

 PPAは大別すると2種類に分けられる． Greenwold

は右室の低形成の程度により，1）画室低形成を伴う

1型と，2）右室内腔が正常または拡大している互型に

分類している．前者は80～85％の頻度といわれている．

この分類は外科治療の指標としても重要であり，1型

に対しては肺動脈弁切開，心房中隔欠損拡大術および

Waterston手術が合併して施行されるべきであり，皿型

では右室がほぼ正常の大きさであるから，肺動脈弁切開
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のみでよい場合が多い．

 心研では，短絡手術を追加する場合の指標として，50

％酸素吸入時にPaO，が50mmHg以下のときに短絡手

術を施行している．また右室の低形成が高度で流出路の

筋性の閉鎖がある場合には弁切開も不能であるから，短

絡手術と心房中隔欠損孔拡大術のみを施行することもあ

る．

 肺動脈弁切開は通常，経：右心室性に弁切開を施行する

Brock手術が一般的であるが，心研では右室流出路をバ

ルーンで閉塞し，肺動脈分岐部直下で肺動脈幹を遮断し

て無血視野を作り，経肺静脈的に弁切開を行なって好結

果をえている．

 いずれにしてもこれらは一期的な根治手術ではないの

で，2～3年後に体外循環下にASD閉鎖，短絡閉鎖，

右心室流出路再建，またPDAが開存していれば，それ

の閉鎖もあわせて施行せねぽならない．

 現在本邦でこのような2期的根治手術が成功した例は

心研の2例のみである．PPAはいまだに手術成績が極

めて悪い疾患であるから，今後一層の努力が必要であ

り，早期発見，早期治療の必要な疾患であることはいう

までもない．

 高尾：本日の症例は生直後チアノーゼで発症した一症

例というテーマですが，二型肺動脈弁閉鎖症あるいは肺

動脈閉鎖症で心室中隔欠損症のない例を示しました．こ

の疾患はまれで，先天性心疾患の発生頻度を1％とし

て，本症はその中のさらに1％にすぎませんので，一般

の医師が診る機会は少ないわけです．したがって専門家

でない限りこういう病態を詳細に知っておく必要はあり

ませんが，しかし，ここで示された新生児期チアノーゼ

心疾患に対する診断のアプラーチ，治療に対する考え方

は大切なことです．

 本日学んだことは，まずチアノーゼの正確な認識すな

わちチアノーゼとは何か，チアノーゼの病態生理，病因

病気の鑑別，チアノーゼ性心疾患の鑑別，その方法一一

般には病歴，理学所見，レ線，心電図，ベクトル心電

図，心音図，最：近はそれらに加えて心エコー図などに．よ

ります．内科治療については，本症例のように肺血流減

少性心疾患でPDA依存性となっているものに対して

は，外科治療に至るまでの期間，プロスタグランディン

E、またはE2を点滴静注して， PDAを閉じさせぬよう

保つことができます．酸素投与がPDAを閉鎖させるた

め，必要でありながら投与できないジレンマにあったこ

とから考え，これは一つの進歩です．通常新生児期にチ

アノーゼで発生する心疾患は自然歴が悪く，多くは1カ

月未満，90％は6カ月未満で死亡するものがあるが，そ

の中でも症例によっては救命手術で生存し，さらに必要

に応じて2回目の手術を経て大きく育ってゆく子供達も

少なくありません．
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