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論 文 内 容 の 要 旨

 序

 先天性心疾患は，胎児期から成人期にわたる各時期に

より，また，心疾患の種類と重症度によって，特有の病

態像と異なった予後をしめす．

 目的

 著老は，乳児期，とくに生後6ヵ月未満に発症した重

症先天性心疾患の自然予後を検討し，手術適応時期決定

の根拠を検索した．

 方法

 1967年から1974年までの8年間に東京女子医科大学附

属日本心臓血圧研究所に入院した生後6ヵ月未満の重症

先天性心疾患467例を対象とし，追跡予後調査を行なっ

た．調査項目は，D 入院時，月齢分布，2） 最：終追跡時

年齢分布とその予後，3） 累積自然死亡率，4） 臨床経

過および死因である．

 対象の先天性心疾患を下記のように分類した．

 1。左一泊短絡群

 1） 心室中隔欠損症（VSD），2） 大動脈縮窄複合〔正

常大血管関係〕（CoA）3）動脈管開山症（PDA），4）

 心内膜床欠損症（ECD）

 2．右一左短絡群

 1）完全大血管転換症（d－TGA），2）ファロー四徴

症（ToF），3）総肺静脈還流異常症（TAPVC），4）無

脾症候群（asplenia），5）多門症候群（poユysplenia），

6）タウジツヒービソグ複合（T・B），7）三尖弁閉鎖

症（T・A），8）純型肺動脈閉鎖症（PPA），9）純型

肺動脈狭窄症（PPS），10）大動脈弓遮断症σnterrupt・

A．A），左心低形成症候群（HPLH）

 結果と結論

 1．左一思短絡群（VSD， CoA， PDA， ECD）

 1） 入院時月齢分布：大動脈縮窄複合は，生後1ヵ月

から2ヵ月未満に入院数が最大となり，他の3疾患は生

後3ヵ月から6ヵ月未満が，最大入院数となっていた，

 2）最終追跡時年齢分布と予後：全自然死亡例の80％

が1歳未満に死亡しており，最：年長非手術例は，10歳の

心室中隔欠損症であった．

 3）累積自然死亡率；4心疾患の累積自然死亡率は，

44％から81％で，平均56％であった，大動脈縮窄複合

は，他の3心疾患と比較して早期入院かつ早期死亡が，

顕著であった．

 4） 車群の主な自然死亡原因は，呼吸不全と心不全の

急性増悪によるものが多かった．

 2．右一左短絡群（d・TGA， ToF， TAPVC， asplenia，

pGlysplenia， T．B， T．A， PPA， PPS， iロterrupt．AA♪

HPLH）

 1） 入院時月齢分布

 完全大血管転換症，総肺静脈還流異常症，タウジッヒ

ービソグ複合，三尖弁閉鎖症，大動脈弓遮断症は，生後

3ヵ月未満の入院が多く，とくに大動脈弓遮断症はその

傾向が顕著であった．

 2）最：終追跡時年齢分布と予後：全自然死亡例の75％

が1歳未満に死亡しており，最年長非手術追跡例は，10

歳の多脾症候群であった．

 3） 累積自然死亡率：1歳未満の累積自然死亡率は，
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ファロー四徴症の8％から総肺静脈還流異常症の100％

にわたり，平均48％であった．総肺静脈還流異常症と大

動脈弓遮断症は，早期入院かつ早期自然死亡が，顕著で

あった．

 4）本群での自然死亡原因は，極型ファロー四徴症，

無脾症候群，肺動脈閉鎖症などの高度に肺血流量が減少

したチアノーゼ性心疾患は，高度のアシドーシスを伴っ

た無酸素血症が主な死亡原因であった．又，タウジッヒ

ービソグ複合，総肺静脈還流異常などの大量に肺血流量

が増加したチアノーゼ性心疾患は，呼吸不全と心不全の

急性増悪が，主な死亡原因であった．

 結論

 生後6ヵ月未満に発症した重症先天性心疾患は，心不

全，呼吸障害，低酸素血症などを伴って早期自然死亡の

傾向が強く，従って，各病型の自然歴に合わせ，早期診

断および早期外科治療が必要であるとの根拠を得た．

論 文 審 査 の 要 旨

 本論文は生後6ヵ月未満に発症した重症先天性心疾患467例につき各疾患別に自然予後を追跡し，

心不全，呼吸障害，低酸素症など，早期死亡の要因を検討し，早期外科治療適応の根拠を検索したも

ので学術上価値あるものである．
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