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　　Pulmonary　artery　sling　is　an　uncommon　congenital　vascular　anomaly　which　has　a　high　mortality

rate　when　associated　with　tracheobronchial　dysplasia．　A　13　month－old　girl　with　tracheal　stenosis　due

to　complete　tracheal　rings，　assoc三ated　with　vascular　sling，　is　reported．

　　She　was　born　at　39　weeks　gestation　and　weighed　2010　gm．　At　birth，　she　had　no　signif圭cant

difficulty　in　eating　or　breathing　and　was　discharged　on　the　16th　day　at　2500　gm．

　　She　had　been　wgll　and　without　remarkable　symptoms　unti113　months　of　age　when　she　sUddenly

experienced　severe　dyspnea　and　wheezing　with　a　high　fever．　Despite　intensive　therapy　and　aggressive

respiratory　support，　she　died　on　the　4th　hospital　day．　Autopsy　revealed　an　aberrant　pUlmonary　artery，

complete　cartilagenous　tracheal　rings　and　lobulation　anomalies．

　　With　tracheal　stenosis，　shorter　survival　should　be　expected　in　cases　with　more　extensive　stenosis．

The　possibility　of　tracheal　rings　associated　with　vascular　sling　should　be　considered　in　any　infant　who

presents　with　wheezing　and　dyspnea，

　　　　　　　　　緒　　言

　pullnonary　artery　slingは高率（54コ口に気管・

気管支形成異常を合併し1），新生児・乳児期早期か

ら喘鳴，呼吸困難等の重篤な呼吸障害を呈する比

較的まれ2）な疾患である．しかし，新生児，乳児め

乳児喘鳴症候群，喉頭軟化症どされている中には，

本症をはじめとする血管輪，肺動静脈走行奇形等

ゐ重篤な疾患も含まれている可能性がある．

　今回我々は，感染を契機に気道狭窄症状が急速

に進行し救命し得なかった1歳女児例を経験した

ので剖検所見と併せて報告する．

　　　　　　　　　症　　例

　症例：1歳1ヵ月，女児．

　主訴：喘鳴，呼吸困難．

　家族歴：母，アレルギー性鼻炎．

　妊娠歴：37歳高齢初産，妊娠中毒症はなかった．

　周産期歴：39週3日，2，010g，　term－SFD，すな

わち胎内発育不全状態で出生，生直後坤吟あり，

日齢1日吸気性喘鳴が認められたが自然に軽快，

日齢16日，2，500gで退院した．
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　現病歴：生後哺乳力は良好で順調な体重増加を

示した．3ヵ月頃より哺乳後の喘鳴には気付かれ

ていたが，特に医療機関を受診することはなかっ

た．当科入院4日前より37℃代の発熱，咳漱があ

り，一時軽快したが発熱，咳漱が増強し，喘鳴，

呼吸困難を呈してきたため，当科救急外来を受診，

入院となった．

　入院時現症：身長70cm（一1．6SD），体重8，080

g（一1．1SD）．栄養状態は良好だが，全身状態不良

で，38．5℃の発熱があり，顔色はやや蒼白，口唇

チアノーゼはなく，榎声と咽頭の著明な発赤が認

められた．陥没呼吸著明で全肺野に吸気性・呼気

性喘鳴が聴取されたが，心音には異常なく，腹部

は平坦，肝脾腫はなかった．神経学的所見は異常

が認められなかった．

　入院時検査所見：白血球17，600／mm3，赤血球

479×104／mm3，ヘモグロビン9．8g／dl，ヘマトク

リット33％，CRP　4．Omg／dl，血沈1時間値45mm．

静脈血ガス分析；Pco250．3mmHg，　Po239．4

mmHg，　pH　7．32，　BE－0．5．咽頭培養；磁θ初。一

意枷sゴ塀粥η2磁30％，S孟砂勿100006πsα％76％s

5％，胸部単純X線写真（図1左）；心胸郭比

59％，縦隔偏位，心臓のdextroversionはなく，肺

気腫もはっきりしない．気管の陰影が第4肋間以

降追えず気管分岐部が確認できない．

　入院後経過：当科救急外来受診時，上気道感染

徴候，吸気時優位の喘鳴，四声，急性の経過を考

慮し，急性喉頭気管気管支炎を疑い，ボスミン吸

入療法を行ったが，呼気性喘鳴は改善しなかった．

入院後，輸液，加湿吸入，ステロイド吸入，抗生

物質（アンピシリン）投与を行い，臨床症状はや

や軽快したかに見えたが，入院後2日目，突然呼

吸停止を来したため緊急心肺蘇生術を施行した．

自発呼吸が一旦回復したが，なお不安定であった

ため気管内挿管した（図1右）．

　その後機械的人工換気を試みたが気道抵抗が極

めて高く，CO2貯留が容易に進み用手加圧を行っ

た．β一2刺激剤，ステロイド静注，気管内洗浄等を

行ったが，明らかな改善は認められなかった．挿

管チューブは，再三下方から押し上げられたり途

中で折れ曲がったりしたため，気管支鏡挿入をも

試みたが，当院における最小径（3mm）でさえ挿

入不能であった．

　入院第3日未明，気管切開を施行し，一時容態

の安定を得ていたが，突然換気不全に陥り，蘇生

を試みたが甲斐なく死亡した（図2）．

　剖検所見：死亡後3時間で胸部のみの剖検を

行った．図3左のように左後方へ向かう主肺動脈

から分岐した左肺動脈が気管の後方，食道の前方

を横切る左肺動脈起始異常が認められた．気管は，

甲状軟骨直下から気管膜様部を欠く輪状軟骨のた

め全体に内腔は狭く，特に左肺動脈により圧排さ

　　　雛

　　　　　　　左　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　右

　　　　　　　　　　　　図1　胸部単純X線写真正面口

口：入院用心胸郭比59％．気管分岐部が確認できない．

右：入院後第2日気管内挿管後であるが気管分岐部，気管支の陰影がはっきりしない．
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図2　臨床経過．1歳1ヵ月，女児

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　右

　　　　　　　　左

図3左：解剖時気管分岐部所見．背面より気管分岐部を見る．気管分岐部直上を左肺動脈が気管の後

方を回って走行する．図3右：気管分岐部直上での気管横断面．膜様部を欠く輪状軟骨を呈する．

れた気管分岐部直上では狭窄し，特に気管分岐部

直上では狭窄が著明であった．その他の奇形は，

索状動脈管，下行大動脈より起始した右鎖骨下動

脈起始異常が認められた．気管粘膜の浮腫，細気

管支炎，間質性肺炎，肺浮腫，肺分葉異常が認め

られた．

　　　　　　　　　考　　案

　pulmonary　artery　slingは，1897年Glaeveck

ら3）による剖検例に始まり約130例，本邦では我々

の調べ得たかぎり，抄録のみの報告を含め19例の

報告があり，比較的まれな疾患である．表は本邦に

おけるpulmonary　artery　slingの報告例である．

　発生成因としては，Jueら4）によれぽ胎生期にお

いて左第6大動脈弓から発生する左原始肺動脈が

何らかの原因で閉塞したため，右原始肺動脈から

左肺への側副血行が生じ，vascular　slingとなっ

たとされる．

　男女比は，Gikonyoら5）によると，　pulmonary

artery　sling　130例のうち男児60％，女児40％と若

干男児に多い傾向がある．本邦では男児11例

（68％），女児5例（31％）であり，諸家の報告と

ほぼ一致する．出生時は本邦報告例の多くが満期

産で，子宮内胎児発育不全は16例中2例のみで

あった．
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表Pulmonary　Artery　Slingの本邦における報告例

出現 受診時
出生時 合 併　　　症

報告年 報告者 性 初発症状 時期
i月）

受診時主訴 年齢
i月）

月齢
i週）

体重
i9） 心奇形

気管

ｷ窄
分　　　類

輪状軟骨
ﾌ有無

1 1973 土屋ら10） 男 喘鳴 7 喘鳴 11 42． 2，450 （一） （＋） Funnel　like　Stenosis （＋）

2 1974 河野ら11） 男 無呼吸発作 30日 呼吸困難 50日 40 3，300 （一） （＋） Segmental　stenosis （＋）

チアノーゼ
3 1974 河野ら1P 女 喘鳴 生下時 喘鳴 4 40 3，050 PLSVC （＋） Generalized　hypoplasia （＋）

呼吸困難 呼吸困難
チアノーゼ

4 1976 銀鶏ら吻 男 喘鳴 2日 喘鳴 24日 ？ ？ VSD （＋） Funnel　like　stenosis （＋）

呼吸困難 PLSVC
チアノーゼ

5 1977 塚越らゆ 女 喘鳴 生下時 喘鳴 3 40 2，890 POF （＋） Segmental　stenosis． （＋）

呼吸困難
6 1978 三宅らM） 男 喘鳴 穿下時 呼吸困難 3 40 2，460 （一） （＋） Segmental　stenosis （＋）

呼吸困難
7 1981 松村ら15） 男 喘鳴 5 呼吸困難 7 40 2，850 （一） （＋） Segmental　stenosis （＋）

8 1984 長田ら16！ 男 多呼吸 生下時 呼吸困難 1 43 3，120 VSD　PDA （＋） Segmental　stenosis （＋）

チアノーゼ PLSVC
EF

9 1984 長田ら16） 男 喘鳴 1 呼吸困難 9 37 2，050 （一） （＋） Segmental　stenosis （一）

チアノーゼ
10 1984 長田ら16） 女 喘鳴 22日 呼吸困難 4 39 3，090 ASD　PDA （＋） ？ ？

陥没呼吸
チアノーーゼ

11 1985 真部ら17） 男 喘鳴 13日 喘鳴 1 37 2，715 VSD （＋） ？ （＋）

呼吸困難

12 1986 中島ら18｝ 男 喘鳴 下下時 喘鳴 1 ？ 1，650 POF （＋） Segmental　stenosis （＋）

陥没呼吸 チアノーゼ PLSVC
13 1986 山口ら19） 男 喘鳴 即下時 喘鳴 8 ？ ？ （一） （＋） Generalized　hypoplasia ？

14 1988 湊ら20〕 男 呼吸困難 生下時 呼吸困難 1日
？ ？ VSD　PDA （＋） Segmental　stenosis ？

チアノーゼ チアノーゼ

15 1990 堀越ら2D 女 咳 12日 呼吸困難 21日 40 3，810 （一） （＋） Segmental　stenosis （一）

喘鳴 チアノーーゼ

16 1992 自験例 女 喘鳴 13 喘鳴 13 39 2，010 （一） （＋） Funnel　like　stenosis （＋）

呼吸困難 呼吸困難

VSD：Ventricular　Septal　Defect，　ASD；Atrial　Septal　Defect，　PDA：Patent　Ductus　Arteriosus

PLSVC：Patent　Left　Superior　Vena　Cava，　PFO：Patent　Foramen　Ovale，　EFE：Endcardial　Fibroelastosis

注）学会抄録のみの報告は除いた．

　初発症状の出現時期は出生直後7例（44％），新

生児期6例（38％），乳児期．（5ヵ月，7ヵ月）2

例（13％）と本邦報告例は自験例を除き全例が新

生児期または乳児期に発症しており，本藍のよう

に1歳を過ぎて発症するケースは稀である．但し，

気管狭窄を伴わない数パーセントの例では無症状

であることがある1）．

　症状としては大多数が喘鳴，チアノーゼ，無呼

吸発作等で発症し，感染等で悪化し急激に呼吸不

全に陥ることも稀ではない．高率に合併する気管

気管支の異常，特に気管狭窄が存在すると，気道

分泌物や気管の炎症性浮腫により容易に気道は閉

塞され，突然死する例も報告されている6）．小児の

気道狭窄症状，すなわち喘鳴，種々の程度の呼吸

困難は日常よく経験する所であるが，．これまで気

管軟化症，喉頭軟化症，特に乳児突然死症候群と

されている症例の中には，その解剖学的特徴から

考慮すると本症が含まれている可能性は十分に考

えられる．

　心奇形の合併は16例中9例（56％）に認められ，

心室中隔欠損（VSD）と左上大静脈遺残（PLSVC）

が共に4例，動脈管開存症（PDA）2例，卵円孔

開存症（POF）2例，心房中隔欠損症（ASD），心

内膜線維弾性症（EFE）．が各1例であった．外国
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肺・血管・気管支の

@　　異常
その他

　　胸部X・P・

S臓Dextroversion
肺気腫 確定診断 手術 経　過

（一） （一） （＋） （一） A，E，　B1 （一） 生存

（一） （一） （＋） （＋） B1 （一） 入院後3日
剖検 死亡

Trachea】bronchus （一） （＋） （＋） A，E，　B1，　B2 （＋） 術後2日
死亡

（一） （一） （＋） （＋） E，A （＋） 術後8ヵ月
死亡

（一） 鎖肛 （一） （一） 剖検 （一） 入院3日後
死亡

（一） 右多指症 （＋） （＋） A，B （＋） 術後5ヵ月
死亡

（一） （一）． （一） （一） E，A，0 （＋） 術後2日
死亡

Tracheal　bronchus （一） （一） （＋） 剖検 （＋） 術後251日
死亡

Tracheal　bronchus 第二肋骨欠損 （＋） （一） A，B2，　E，　U （＋） 生存
側轡症

Tracheal　bronchus （一） （一） （＋） A，E，　C （＋） 術後105日
死亡

血管輪 （一） （一） （＋） A，E （＋） 術後
右側大動脈弓 死亡

左鎖骨下動脈起始異常

右肺低形成 （一） （一） （＋） A，B1，　E （＋） 手術後2ヵ月
死亡

（一） （一） （一） （一） A，B1，　B2，0 （＋） 生存

（一） （一） ？ ？ 剖検 （＋） 術後8ヵ月
死亡

（一） （一） （一） （＋） A，B1 （＋） 生存

肺分葉異常 （二） （一） （一） 剖検 （一） 発症後7日
右鎖骨下動脈起始異常 死亡

A：心臓・肺血管カテーテル，B1：気管支造影，　B2：気管支鏡

E：食道造影，L：喉頭鏡，0：手術中確認，　U：心エコー

C：胸部CT

文献では心奇形合併率が約50％D，58～83％7）など

と報告されている．

　気管・気管支系の異常に関しては，本邦報告例

の全例に気管狭窄の合併が見られた．これを

Cantrellら8》による気管狭窄病型分類に従って分

類すると，

　1）　generalized　hypoPlasia　2｛列

　2）　funne隻4ike　stenosis　31列

　3）segmental　stenosis　9例

　4）不明2例，であった．輪状軟骨は長田ら，堀

越らの例を除き14’例に認められた．輪状軟骨が認

められな：かった2例の気道狭窄は，vascular　61ing

が限局的に気管を圧迫しており，pulmonary

artery　slingを解除することにより気道狭窄が解

決された．ため手術が奏効したと思われる．また，

右上葉気管支がslingより上部で気管から直接分

岐するtracheal　bronchusも4例（25％）に認めら

れ．た．

　診断は，胸部単純X線写真上，気管の狭小化，

右気管支圧迫，狭窄による肺気腫（9／15例56％），

心臓のdextroversion（6／15例40％）がしぼしぽ認

められ，診断への手掛かりとなる．確定診断には

気管支造影，気管支鏡，肺動脈造影が必要であろ

う．
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　予後は内科的治療のみでは90％死亡してお

り9），16例中12例が外科的治療を受けているが，合

併する気管狭窄のためslingを解除しても救命し

えない例が16例中8例（50％）と，輪状軟骨がな

く気管狭窄がslingによる圧迫のみである例が比

較的救命率が高い．

　乳児において乳児喘鳴症候群，喉頭軟化症とさ

れている症例中には，本症をはじめとする血管輪，

肺動静脈走行奇形等の重篤な疾患が含まれている

可能性があり，これらについて乳児喘鳴症候群，

喉頭軟化症と診断する場合に本症を鑑別すること

が必要である．

　御校閲いただいた福山幸夫教授に感謝いたします．

また病理組織標本を提供して頂き御指導，御校閲を頂

きました第二病理学教室西川俊郎助教授に深く感謝

いたします．

　なお，本論文の要旨は第406回日本小児科学会東京

都地方会（1991年9，月14日慶鷹大学北里講堂）におい

て発表した．
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