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         はじめに

 先天性肺リンパ管拡張症は，重篤な呼吸障害を

きたし，先天性心疾患合併の多い予後不良な疾患

である．1856年にVirchow1）によって初めて報告

されて以来，本邦では約20例ほどの報告があ

る2）～14）．今回我々は複雑心奇形を伴う先天性肺リ

ンパ管拡張症の一例を経験したので，先天性肺リ

ンパ管拡張症の病因と総肺静脈還流異常について

若干の文献的考察を加えて報告する．

         症  例

 患児：T．F．男児．生後3時間．

 主訴：全身チアノーゼ，陥没呼吸．

 家族歴，妊娠歴：特記すべきことなし．

 現病歴：在胎40週，正常分娩，アプガー8点に

て出生．出生時体重は3，198gであった．羊水混濁

を認めている．出生直後より全身チアノーゼ，陥

没呼吸が出現し，生後3時間にて当センターへ転

院となる．

 入院時所見：全身チアノーゼ著明，陥没呼吸が

認められた．全肺野にラ音聴取され，心音ではII

音の軽度充進はあったが，心雑音は聴取されな

かった．また肝臓は二横指触知した．入院時の胸

部X線写真（写真1）では，全肺野にびまん性点

状陰影が見られ，心臓周囲に空気透亮像を示した．

入院時検査所見は表1に示す．

 経過（図1）：入院後ただちに人工換気を開始

し，感染症，、羊水吸引症候群，先天性心疾患を考

えて抗生剤，ドーパミン，プロスタグランジンE1

を投与した．全肺野で聴かれたラ音は翌日には聴

かれなくなったが，依然として陥没呼吸は著しく，

胸部X線所見も改善せず，生後4日，呼吸不全に

て永眠した．なお経過中尿量は0．5～2．Oml／kg／h

と少なく，低Na血症，低Ca血症が見られた．心

雑音は聴取されず，心電図は正常範囲であった．

 剖検所見は以下の通りである．

1）心血管奇形，a）両大血管右室起始， b）心室中
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写真2 肺肉眼像

写真1 入院時胸部X線写真

表1 検査所見

入院時（8月9日） 8月10日 生化学

白血球 19600／mm3 GOT 28KU
赤血球 430×10ワ㎜3 GPT 9KU
Hb 14．79／dl LDH 549mU／m1
Ht 46．1％ ALP 2881U

血小板 28，6×104／mm3 T．bil 5．3mg／dl

CRP 0．2 BUN 6．9mg／d1

IgM 10mg／d1 Creat 0．6mg／dl

Na 141mEq〃 Na 131mEq〃
K 4．70mEq〃 K 4．81mEq〃

血糖 210mg／d1 Ca 7．5mg／dl

血液培養 陰性

生後

IMV

PEEP

PIP

F｝02

PH

POz

攣             『亡
3h 81324 3645 5663 72 34
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写真3 肺組織像（マッソン染色）
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＊血液ガスは入暁時を驚いて髄脈ラインより撮皇した値

   図1 入院後の経過

隔欠損，c）卵円孔開存， d）肺動脈弁下部狭窄（肺

動脈弁は二弁），e）総肺静脈還流異常（infracar・

diac type，一部は胃冠状静脈に流入し，大部分は

                      一987一

胃壁に終わる），f）左上大静脈遺残， g）動脈管開

存，h）右大動脈弓，2）先天性肺リンパ管拡張症，

3）未熟な肺（26～27週相当），4）肺は両側三分葉，

5）右肺内側部に肺気腫（先天的なものか機械的な

ものかは不明），6）肺以外の臓器にリンパ管の拡

張は認めない．

 なお，脾臓は1個で，内臓正位であった．

 肺の肉眼像（写真2）では，肺表面は小葉中隔

が明瞭で網目状を呈している．マッソン染色によ

る肺組織像（写真3）では，小葉間結合組織，動

脈周囲，胸膜下に著明に拡張したリンパ管が見ら

れている．

         考  案

 先天性肺リンパ管拡張症（congenital pulmo－

nary lymphangi㏄tasis， CPL）の原因は明らかで

はないが，幾つかの説が挙げられている．正常な
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肺静脈、≠Q

  胃冠状静脈へ
  流入している

必ブ臨

図2 本症例における肺静脈還流

場合，肺リンパ管は胎生8週頃より発生し，14週

で最も顕著になり20週以後は狭小化する．

Laurence15）は， CPLは肺リンパ管が狭小化しな

いために起こるとしている．また，Noonan16）は

CPLの原因として肺静脈閉塞による二次的なリ

ンパ管拡張を指摘しており，CPLの原因から，1）

全身性リンパ管拡張の一部，2）肺静脈の高血圧ま

たは閉塞に続発するもの，3）肺の原発性発達異常

の3型に分類している．この症例では総肺静脈還

流異常（total anomalous pulmonary venous

connection， TAPVC）があり，図2に示すように

肺静脈の一部は胃冠状静脈に流入しているが，大

部分は胃壁に終わっているため，静脈のうっ滞が

起こっていたと考えられる．肺以外のリンパ管拡

張はみられないので，Noonanの分類では2型に

当たる．肺静脈閉塞が起こると，肺リンパ流の増

加，肺静脈血の短絡路の形成，肺毛細管透過性の

充進，肺細動脈の反射的収縮が起こるとされてお

り17），特に肺リンパ流の増加はCPLの原因として

強く考えられる．また，この症例では26～27週相

当の肺の未熟性もあり，CPLの発症には肺の発達

異常も加わっていると考えられる．

 France18）は周産期死亡と12ヵ月以内の児の死

亡例について，TAPVCとCPLに関し，2，514例

中CPLは11例あり，そのうち7例にはTAPVC
が存在しており，逆にTAPVCのある例において

supracardiac typeの38％， infracardiac typeの

20％にCPLが存在すると報告している．また松

岡ら5）はTAPVC 20例中supracardiac typeの

21％，infracardiac typeの30％にCPLがみられ

たと報告しているが，肺静脈の狭窄や閉塞があっ

てもCPLのない例もあることから，肺リンパ管

の拡張が発生するには肺静脈の閉塞以外にリンパ

の発生異常や肺実質組織の発達異常も関与してい

るのではないかとしている．

          ま と め

 正常正期産にて出生した男児で生直後より呼吸

困難を呈した症例に，剖検に因り総肺静脈還流異

常を含む複雑心奇形と先天性肺リンパ管拡張症が

認められた．本例の肺リンパ管拡張の原因として

は，肺静脈還流障害が重要であるが，肺の未熟性

も加わっていると考えられる．

 なお本論文の要旨は第373回日本小児科学会東京都

地方会（昭和63年1月）にて発表した．
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