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   A 20-year-old girl with hypertension due to atypical coarctation of the thoracic aorta 

was treated by angioplastic procedure (Teflon patch graft) resulting in complete relief 

from hypertension. 

   This case suggests that a careful angiographic examination should be done "over the 

whole length of the aorta" for a diagonosis of hypertension in young patients, especially 

in young females.

緒 言

大動脈縮窄症(Coarctationofaorta)は 先天

的に大動脈峡部(lsthmus)に みられる定型的

大動脈縮窄症 と後天的に峡部以外の部分に発生

する異型大動脈縮窄症に大別されている.欧 米

では前者が圧倒的に多いといわれているが,本

邦ではむしろ後者の方が多 く報告 されており,

ことに臨床的にいわゆる脈なし病 と称 される頭

側主幹動脈の狭窄乃至は閉塞を合併する症例が

最近多 くみられるようになつてきた,大 動脈縮

窄症は上肢の高血圧をほとんど必発の症候とし

てお り,こ れが診断の手がか りとなることが多

いが,わ れわれも最近降圧剤に抵抗性の若年性

高血圧患者を腎血管性高血圧症の疑で検索中,

大動脈造影でその1例 に左椎骨動脈の閉塞を伴

つた胸部異型大動脈縮窄症を 発見し,こ れ に

Teflonに よるPatchを 施行 して高血圧を治癒

せしめたのでここに報告し,あ わせて脈なし病

と異型大動縮窄症 との病因的関連1生,大 動脈縮

窄症における高血圧の発生機序,外 科的治療法

などにつ いて考察 を加 えてみた い とおも う.

症 例

患者:20才 女子 未婚

主訴=運 動後の頭痛,心 摩充進,顔 面浮腫

家族歴:両 親,兄1人 すべて健康で,血 縁に高血圧

その他の循環器疾患の素因はない.

既往歴=7才 の急性腎炎にかか り,1カ 月で治癒し

た.

現病歴 ・初診の1年 前より運動後の心悸充進,顔 面

浮腫・頭痛に気づいていた.昭 和39年2月 高血圧(190/

?mmHg)を 指摘され,同 年3月 入院.降 圧剤を投与

されたが効果がなかった.同 年6月 になつて両上肢の

血圧に差があることが判つた(右 上肢170/94m颯Hg,

左上肢110/90mmHg).同 年7月 腎血管性高血圧の疑

ありとして経腰性大動脈撮影を行つたところ,両 側腎

動脈には異常は認められなかつたが,そ れより近位の

大動脈の狭窄が疑われたので,同 年7月22日 九大泌尿

器科に精査のため転院した.

現症(昭 和39年7月22日 現在)体 格中等度,姿 勢

正,栄 養良好,顔 面やや貧血性なるも浮腫は認めず.

四肢の発育良好で,チ アノーゼ,冷 感もなし.頸 部に
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異常な血管性搏動は認めない.心 音,心 界正常.右 榛

骨動脈の搏動は緊張良好であるが,左 は搏動弱く触知

し難い.両 大腿動脈,両 膝窩動脈,両 足背動脈の搏動

はいずれも触知し得ない.神 経系統の症状 は全 くな

い.

一般検査成績 血圧 ,右 上肢176/86mmHg,左 上

肢110/78mmHg,両 下肢測定不能.胸 部単純撮影所

見正常.EKG正 常.血 沈1時 間値30,2時 間値70.

ASLO100Toddunit,CRP(一).血 清梅毒反応(一).

血液所見Hb11.99/d1,赤 血球数370×104,Ht30.0

%,白 血球数7300,自 血球分類正常.肝 機能正常、

電解質正常.Regitintest(一),眼 底検査は施行せず,

泌尿器科的所見:両 腎不触.尿 所見正常.

腎機能検査成績;青 排泄試験,右3'45"(+),4'20t「

(辮),左4'OO,t(十),4'35"(柵).PSP検 査15t値

30.2%,120'値67.1%.Fishberg濃 縮試験1032,

1032,1028,1020.GFR66.5rn1/min.,RPF327,3m1/

min.,FFO.2.

レ線学的検査所見

1)腎 ・膀胱部単純撮影 ・結石陰影,石 灰化像を認

めず.

2)排 泄性腎孟撮影(脱 水時急速静注連続撮影法)

3分 で両側腎孟像鮮明に描出し,腎 孟像出現時間差,

腎孟像の濃淡差は認めず,ま た腎孟腎杯の形態的変化

も認めない(第1図)

3)後 腹膜気体撮影 両腎の輪郭,大 きさに変化な

く,両 側副腎像も正常である.

4)大 動脈撮影

a)大 動脈弓部 大動脈弓,腕 頭動脈,両 側総頸動

脈,右 鎖骨下動脈,右 椎骨動脈には異常を認 め な い

が,左 鎖骨下動脈,左 椎骨動脈はともに全 く描出され

ていない(第2図)

b)胸 部下行大動脈 胸部下行大動脈は第8椎 体の

高さから末檎に向って漸次紡錘状に狭小とな り,第11

椎体の高さで動脈像は完全に中断されてお り,そ れよ

り末梢はカテーテルが描出されているだけである.ま

た逆に末梢部より造影した像でも同じ高さで大動脈像

は中断している,肋 間動脈の拡張,そ の他の副側血行

路の発達は著明でなく,ま た肋骨縁にNotchingも 認

めない(第3図)

c)腹 部大動脈 腹部大動脈およびそれより分岐す

る両側腎動脈,腹 腔動脈,腸 間膜動脈などの主幹動脈

には全く異常を認めず,腎 動脈分枝の腎内分布状態 も

正常である(第4図)

カテーテルによる大動脈圧測定 大動脈造影時に大

動脈内に挿入したカテーテルによって大動脈圧を直接
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測定した結果,狭 窄部より中枢側では165mmHg,末

梢 側では104mmHgで あ った.

以上の如き所見から本症例は左鎖骨下動脈および左

椎骨動脈閉塞を伴った胸部異型大動脈縮窄による高血

圧症 と診断した.

手 術所見 氷水浸漬法による全身低体温麻酔下に左

第8肋 間で開胸した.胸 部下行大動脈はレ線 像 の如

く,第8胸 椎の高さから横隔膜に至るまで硬く肥厚し

てお り,周 囲組織との間にかなり高度の線維性癒着が

認められた.縮 窄の最も高度な部分は第11胸 椎の高さ

で,横 隔膜 より約6cmの ところにあり,こ の部分は

大動脈の外径も狭小化しており,触 診により搏動を全

く触れず且つ著しい硬化をきたしていた.ま たそれよ

り末梢側では強いThril1を 触知した.こ のような所

見から動脈壁の最 も絞拒せられ た 部分 を 中 心 に約

6cmの 縦切開を加え,こ れにTeflongraft(6×3cm)

を もつてPatchを 施行した(第5図)こ れに要し

た血流遮断時間は60分 であつた.血 流再開後Patch部

よりの出血はなく,Thri11も 消失し,ま た術前触知

し得なかった下肢の搏動も触知し得るようになった.

術後経過

1)血 圧 術後3週 までは右上肢で150/90mmHg

であつたが,4週 目頃より右上肢130～120/70～60

rnmHg,左 上 肢90～70/80～50mlnHg程 度に安定

し,5ヵ 月後の現在も上昇の傾向はない(第6図).

2)腎 機能 術後1ヵ 月でPSP15'値49.5%,120

側87.1%,GFR82。3rn1/min.RPF419.lm1/min.,

FFO.2で あ り,術 後5カ 月のPSP検 査では15'値

51,0%,120'値79.7%で 何れも術前に比して著しく

改善されている(第1表)

第1表 術前術後の腎機能

PSP%

15'

120'

GFRm1/m.

RPFml/m.

FF

術 前

30.2

67.1

66.5

327.3

O.2

術後1カ 月

49.5

87.1

術後5カ 月

51.0

79.7

82.3

419.1

0.2

3)排 泄性腎孟撮影 術前と同一条件で撮影,造 影

剤静注後1分 ですでに鮮明な両側腎孟像を得た.

4)大 動脈撮影Patchを 施行した部分が や や紡

錘状に膨隆しているが,大 動脈は胸部から腹部まで良
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好に描出されており,充 分な内腔を保つていることを

示している(第7図)

考 按

以上の如 く本症例はいわゆ る脈な し病を伴つ

た胸部異型大動脈縮窄に よる高血圧 症 で あ る

が,最 近 この ような症例が相次で報告 され,脈

な し病 と異型大動脈縮窄症の病因的関連性につ

い てさか んな検討がな され てい る現状で ある.

す なわ ち臨床的には砂 田10),稲 田1)が 両 者を合

併せ る5症 例 を挙 げ,ま た脈 な し病 と異型大動

脈縮窄症 との間には種 々の程度 の移行型 がある

ことを指摘 し,両 者 はいつれ も後天性 の汎血管

炎 に よるすのであ ると説 いている.ま た田辺 ら

11,も同様 の2症 例 を報告 し,狭 窄部 の病 理組 織

学 的検索 で両症例 とも病変 の主体 は中膜 の慢性

肉芽腫性 炎症で あるといつてい る.著 者 らも本

症 例 とは別に左鎖 骨下動脈お よび両側腎動脈の

狭窄 を伴つた腹部異型大動 脈の治験を報 告 して

い る17).そ の 他欧米の文献に も同様 の報告が散

見 され る24)29)一

一 方病理解剖学的に も那須13,,飛 岡12),太 田

5),江 口eな どが 脈な し病 の 剖検例で,脈 なし

病 と同様 の閉塞性病変 が,大 動脈 さらには腎動

脈,腹 腔 動脈 その他 の主幹動脈 に も認 め られ る

症 例を明 らかに し,那 須13)は これ らの動脈病変

の主病像 は外 膜お よび中膜 におけ る慢性 肉芽腫

性増 殖性 炎症であ ると報告 してい る.

1948年 清 水,佐 野9)に よつて命名 された 「脈

なし病」はFroevigら21)の い う大動 脈弓症 候

群 の1型 に属 し,Ross&McKusick26)の 分

類 中のNosnyphiliticarteritisに 当 るもので

ある.一 方異型大動脈縮窄症 も一つ の症候群 で

あっ て,そ のなかには 先天性 異常,リ ユウマ

チ.梅 毒 な ど原 因の明らか なものもあるが,大

部分 は前述 の如 ぎ非特異性大動脈炎 の像 を呈 す

る ものであ る.

脈 な し病 も異型 大動 脈縮窄症 もともに本邦の

若年 女子 に頻度か高 く,し か も上述 の ように両

者 の合併 せ る症例や移行型が多 く報 告 されてい

るか ら,現 在 では両者 はその本態を同 じ くす る

もので あろ うと考 え られてい る.こ の ような見

地から上田ら3)は脈なし病 と異型大動脈縮窄症

を総括して汎大動脈炎症候群(Panaortitissy-

ndrome)と し,こ れを更に大動脈弓型(脈 な

し病に相当するもの),胸 部下行大動脈型,腹

部大動脈型,広 汎型の4亜 型に分類することを

提唱しているが,ま ことに当を得た説 とおもわ

れる.

こうしたいわゆる汎大動脈炎症候群の原因に

関しては多 くの論争がなされているが未だ確定

的な見解は得 られていない状態である。ただ本

病変が弾性型動脈に限 られているところから,

動脈の弾性組織の変化が主役を演じているので

はないかと推測され,近 年急速に昂つてきた自

己免疫学的な見地から,動 脈のElastinに 対す

る自己免疫反応が原因ではないかとする見方も

あるようである.

次に大動脈縮窄症における高血圧の発生機転

についてであるが,腎 動脈のみの狭窄による腎

血管性高血圧症の場合には高血圧は純粋に腎性

因子によると考えて差仕えないが,大 動脈縮窄

症の場合は問題がやや複雑である.す なわちこ

の場合には腎性因子とは別に大動脈管腔の狭窄

とい う機械的,物 理的因子が縮窄部より中枢側

の血圧に影響を及ぼすのではないかという疑問

が当然起つて くるのである.こ の点に関 しては

すでにい くつかの実験的,臨 床的研究がなされ

てはいるが,機 械的因子の関与を否定するもの

と肯定するものがあり,未 だ充分解明されたと

はいえないようである.

Goldblattata123)は 大動脈縮窄犬において,

縮窄が腎動脈分岐部より中枢側にある場合には

高血圧が発生するが,末 梢側にある場合には発

生 しないとして,高 血圧は専 ら腎性因子による

ものであるとしている.Scotteta128)は やはり大

動脈縮窄犬で腎を縮窄部 より中枢側に移殖する

と高血圧が治癒する事実を示 して機械的因子の

関与を否定 している.ま た,Steele38),Stewart

&Bailey3i》,Rytand27),Page2s)な どは腎動脈

分岐部 より中枢側の縮窄では末梢血管抵抗が全

身的に上昇 していることから,高 血圧の原因を

腎性因子に帰 している.さ らに腎動脈分岐部よ

り中枢側の縮窄では,Friedmaneta120)が 指
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摘するように,明 らかな腎血流量の減少が認め

られ,ま た本症例でも同様の結果を 得 て い る

が,こ の事実は高血圧発生における腎性因子の

関与を物語 るものである.

しかし一方,Blumgarteta119)は 大動脈縮窄

症における高血圧は縮窄そのもの,お よび二次

的に形成された副側血行がもたらす血管抵抗に

よると主張しており,Bingetal18)は 臨床例22

について末梢血管抵抗を測定した結果,全 身的

な末梢抵抗の上昇は認められず,し たがつて高

血圧は腎性因子によるものではな く,縮 窄 と副

側血行の機械的抵抗による もの であ るとして

Blumgarteta1の 説を支持 している.わ れわ

れも大動脈縮窄症における昇圧機転に関して追

求中であるが,腎 動脈分岐部 より末梢側の縮窄

作成直後には確かにその中枢側に高血圧を発生

する.し かしこれは2週 後には正常に復 してい
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る.こ れはPage2s)が いうよに縮窄部 血管壁の

萎縮,伸 展,部 分的壊死などによつて縮窄部を

通過する血流量が再び増加するためであるかも

しれないが,と に角縮窄作成直後にはその中枢

側の血圧上昇をきたすのは明らかであつて,機

械的因子の関与が充分 うかがわれるのである.

しかしなが ら臨床的には縮窄発生の様相も実験

的な場合 とは異るであろうし,ま た副側血行形

成の程度も人 と犬 とではかなり異るという点な

どを考慮するとき,実 験的成績をもつて直ちに

臨床的縮窄症における高血圧発生の機転を論ず

るのは早計であり,更 に充分検討すべき余地の

ある問題とおもわれる.

本邦における異型大動脈縮窄症手術例は本症

例も含めて文献上32を 数えるが,そ のうち胸部

のものは13で ある(第2表)手 術 々式 に は

Patch,Bypass,Replacementな どがあり,縮

第2表 胸部異型大動脈縮窄症本邦手術症例

発表年度

1955

1960

1960

1961

1962

1962

1963

1963

1963

1964

1964

1964

1965

報告者

榊 原

木 本

木 本

木 本

砂 田

宮 本

奈 良

奈 良

稲 田

広 瀬

田 辺

田 辺

著者例

年令

29

6

26

12

43

9

17

25

35

17

22

15

20

性別

♀

♀

♀

δ

6

δ

♀

♀

♀

♀

♀

♀

♀

縮 窄 の 範 囲

2.5cm

約7cm

約11cm

13cm

5cm

左鎖骨下動脈の下5cmよ り腸骨動
脈分岐部まで

横隔膜直上

13cm(胸 椎8・V12)

約8cm

約6cm(胸 椎4～6)

横隔膜直上7cmよ り下腸間膜動脈分岐部直
上まで

胸椎8～11

手 術 々 式

異種 動 脈 移 植

Dacron移 植

Tefion移 植

Teflon移 植

TeflonBypass

TeflonBypass

Bypass

TetronPatch

TefionBypass

Teflon移 植

Tetron移 植

TetronBypass

TeflonPatch

転帰

治

治

治

治

軽

軽

軽

軽

軽

治

治

治

治

窄の部位,範 囲,縮 窄部上下の大動脈の状態に

よつて最 も適当な方法を選ぶべぎであるが,一

般的には代用血管によるBypassま たはRep-

lacementが 行われているようである(第8図) .

最後に血管性高血圧症の診断にあたつては本

症例のような大動脈縮窄症によるものが稀では

あるが存在することを充分注意すべき・である.

本症例でも最初に行つた経腰性大動脈撮影では

胸部大動脈縮窄は看過 されたが,上 肢の脈なし

病症状によつて大動脈の異常が疑われ,経 大腿

動脈性大動脈撮影によつてはじめて高位の大動

脈縮窄症が発見された.こ のような例は偏腎機
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能検査,腎 動脈部のみの大動脈造影などの腎性

高血圧症に対する通常の検査では捉えることが

困難であつて,偏 腎性高血圧症の発見に心を奪

われた 泌尿器科医の盲点 となる可能性が 大き

い.既 述 の如 く本邦では若年女子のいわゆる脈

なし病が多いが,こ のような症例,こ とに高血

圧を伴う症例をみた場合には必ず大動脈の全長

にわたつて慎重な レ線学的検索を施行すること

が肝要であるとおもわれるのである.

結 語

脈なし病を伴う胸部異型大動脈縮窄による高

血圧症例を報告し,脈 なし病と異型大動脈縮窄

症 との病因的関連性,大 動脈縮窄症における高

血圧の発生機転,診 断上の問題点などにっいて

論じた.

(本症例の手術に御協力いただいた九大第二外科教

室井口教授,田 代講師,教 室員各位に深甚なる謝意を

表する.)
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第1図.排 泄 性 腎孟 像(3分)
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第3図.胸 部大動脈像.
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第2図.大 動脈弓部像.

第4図.腹 部大動脈像.
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第5図.縮 窄部の術前,術 後模式図
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第6図.術 前 ・術後血圧の経過

第7図.術 後胸部大動脈像.
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第8図.胸 部異型大動脈縮窄症に対する手術々式
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