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Two cases of Truncus anomaly 
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Two cases of truncus anomaly were reported in this paper. 

First case was 13 year old girl who had persistent truncus arteriosus. This diagnosis 

was confirmed by autopsy. Second case was 10 year old boy who had pseudotruncus 

arteriosus. This patient underwent exploratory thoracotomy. 

From a view-point of developmental pathology of pulmonary arterial system, this 

malformation was discussed in certain details. 
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総動脈幹遺残症は稀な先天性心疾患の 1つも

Abottの先天性心疾患例では1,000例中21例を報告して

いるにすぎない．最近我々は 2例のかかる症例を経験

したので，ここに報告しp発生病理学的考察を加える．

II.症

症例1 13才p 女子．

主訴発育障害．

g1] 

現病歴 満期安産であったが，乳兜検伶』こて心疾患

を指摘された．乳児期より風却を引き易〈，更に身体

の発育は遅れ勝ちでP 運動時の心俸充進あり，最近胸

廓の左右差，特に左前胸部の膨隆と樽動が著明となっ

て来ている．

現症身長12E叩，休重21kgと標準より遥かに小

柄な休格で，皮下脂肪の発育は債である．脈停は 85/

min.でE基調，且つ緊狼良好．血圧は有上肢124/50，左

上肢102/50，壁画部の静脈努張は認められない．胸部は

左前胸部地：p 著しく膨隆し，捧動性である．心濁音界

は，上界は第3肋間，右界は胸骨右辺で，左界は中股

禽線，左前胸壁上部に振耳目を触れる．右第3肋間胸骨

左辺より 2横指外方に最強点を有する，あらい収縮期

及び鉱張期維音を聴取し，第2肋間胸骨左辺で第2音

は充進しているが分裂はない．心尖部では拡張期の

Iミumble を聴く．腹部で異常なし下肢で浮腫を認め

ない．指駈末端に軽度のチアノーゼを認めp ごく軽度

の大鼓溌指を認める．

検査成績検血，赤血球数604万，白血球数 10,300,

栓球数13.6万，血色素量120%（ザーリ）， ヘマトクリ

ット 46.5%で経度の赤血感増加を示す．出血時間l分

3C秒， 凝固時間10分， 毛細血管抵抗， 左右共ー150

mm Hg，血清コバルト反応4，血清カドミウム反応8，チ

モール混濁反応3～1.硫酸亜鉛反応12～14，プロムサ

ルファレン試験3C分値5%以下，血清総蛋白量7.Bgm/

di，血清残余窒素34.Smg/dl，血清電解質Na137.BmEq/ 

di. K 5.2mEq/dl. Ca 5 mEq/dl. Cl 105.8 mEq/dl.肺



総動脈幹遺残症の2例 931 

機能検査では肺活量 l,02Ccc，分時最大換気量 28.7L/

min.で可成り低下している．胸部X線所見 （第 I,2, 

3図）心陰影は右は第2弓，左は全体として拡大，肺

血管陰影の婚強を認める．

図1 症例1 胸部X線

図2 症例1 胸部X線

心電図（第4図） 左右両心室の肥大及びStrainを示

し，その電気軸は＋105°である．

心音（第5図） 心基部で EjectionSoundとp それ

に続く収縮期雑音と，拡張期雑音がありp 第 2肋間胸

骨左辺で第2音は増強しているがp 分裂は認められな

い．心尖部では Flowmurmurと推定される拡張期雑

音がよく認められる．

右心カテーテル検査（第I:表） 右室圧，肺動脈圧

図3 症例l 胸部X線

第 1表右心カテーテル検査 （症例 1) 

I 圧 I mmHg ［酸素含量刊1%

｜収縮期圧｜ 120 

肺動脈｜拡張期圧｜ 70 I 16.26 

平均圧｜ 92 
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の冗進と，混合短絡を示し，カテーテルの走行は，右

室より肺動脈p 更にボタロ一氏管を経て，大動脈に挿

入された如くに見えた．

手術以上の所見から，ボタロー氏管関存症で，高

度の肺高血圧症と，混合短絡とを合併せる症例と考えp

ボタロ一氏管結殺を試みるため開胸手術を行ったとこ

ろ，総動脈幹遺残症であることが判明し，試験関胸に

I 1l I 

終ったが，術後呼吸不全で死亡した．

剖検 （第6,7, 8図） 本症例は Collett-Edwardsの

分類に依れば第2型に属するもので，総動脈幹起始部

に近しその背側で互いに近接して左右の肺動脈が分

岐している．総動脈幹の直径は約3倒，3尖の動脈弁

をもって心臓から始まり，この動脈弁直上で右肺動脈

が分岐しp その直径は約Ian，その上部で左腕動脈が

量躍轟
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図6 症例 l ~検標本

Tr.：総動脈幹

I. Pa ：左姉動脈

r. Pa ：右肺動脈

図7 症例l
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図8 症例1
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分岐し，直径は 1佃弱であった．大動脈は Rightaor-

tic archであった．左右心室は高度に肥大しp 心室中

隔欠損あり，壁の厚さは14mrn，組織学的に筋線維の配

列は乱れp 右室壁内膜の肥厚が見られる．心房にも左

右共筋線維及び間質の増加が見られる．肺では肺動脈

中膜肥厚，弾力線維の僧殖が見られる．

症例2 10才，男子．

主訴チアノーゼ及び運動障害．

現病歴満期安産であったが，生下時頃より暗詮時

にチアノーゼあり．生後2～3h月頃心臓病を指摘さ

る．現，幼児期には風邪をひきやすく，歩行開始は 1年

2ヵ月であるが，現在でも約200米歩行可能なるにす

き・ず，それ以上では吻居の状態となる．

現症身長134.~cm，体重35kgで， 体格は良く，皮

下脂肪織の発育は正常である． 脈縛は105/min，整調

で，緊張は良好である．血圧は右上肢で120/54，口唇

にチアノーゼあり．胸廓の変形を認めない．心尖部縛

動は左中鎖骨線より 1横指内側にあり，震顕（ー），心

濁音界は上界は第3肋間，右界は胸骨右辺，左界は心

尖縛動に一致している．第2肋間胸骨右辺；ご第2度の

収縮期雑音を聴取，第2音の冗進を認める．腹部で異

常を認めず．静脈努張p 下肢の浮腫を認めない．大妓

溌指と指祉末端ヌコチアノーゼを認める．

検査成績検血，赤血球数~61万，白血球数6,3(0,

ヘモグロピン J9.6gm/dl(122%）， ヘマ トクリ ット77

図9 症例2 胸部X線

%，栓球数9.9万で高度の赤血E者数噌加を認める．出血

時間2分，凝固時間8分30秒，毛細血管抵抗右ー110

mrnHg，左ーlOOmrnHg.CRP （ー）， ASLO 125，血清総

蛋白量6.9gm/dl，残余窒素30.6mg/dl，赤沈中等価0.75

mm，肺活量J,700cc.

胸部X線所見（第9図） 肺血管陰影は軽度に減少，

心陰影は大動脈陰影の突出と， 左第4，右第2弓の拡

大を認む．更に左第2弓は陥回し，全体として木靴型

の陰影を示す．

心血管造影（第10図）を試み，カテーテルを右房に

入れP これより造影剤jを注入したところ，造影剤は右

心室より大動脈に入った．大動脈は前方に転位し，著

明に拡大している．肺動脈本幹の造影像は明かならず．

心電図（第II図） 高度の右室肥大及び Strainと右

房肥大の像を示す．電気軸は＋ 140。である．

心音図（第12図） 第2肋間胸骨左右辺で Ejection

Soundと収縮期雑音あり．第2音の冗進を認める．

右心カテーテル検査（第2表） 右心室圧の上昇を

認めたがp カテーテルは肺動脈に入らずp 動脈血酸素

飽和度は低下している．

手術以上の所見からフアロー氏四徴症極型の疑い

で，短絡手術の図的で左開胸した所p 大動脈は高度に

右方転位し，本来存在すべき肺動脈本幹，左右肺動脈

図10 症例2 心血管造影
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A ：大動脈弓

V ・ Ventrale Aortaからの Spross

D: do田leAortaからの Spross

図 13

和飽

は認められず．その痕跡すら見出せなかった．よって

本症例はフアロー氏四徴症と云うより，むしろ Pseu-

dotruncus arteriosusと考えられる．

短絡手術は不可能である故，胸壁，肺聞の癒着によ

り，側副血行の増加を計る目的で胸腔内にタルクを撒

布しp 手術を終った．

もp 左右何れか一方のみの Aplasieの方が屡々認めら

れ得るという．

そして，第VIの KiemenbogenarterieとLungenplexus

とが連絡した後に，発育が停止すると，第I5図の如く

になり， CollettのE型に相当する Truncus arteriosus 

communis （第16図） を生ずることになるしP もう少

し発育が進み， A.Pulmonalisの Dor田verlagerungが

行なわれたところで発育が停止するとp CollettのE

型に属する Truncusとなる（第I7図）．そして，多少

共 Truncus arteriosusの Teilungが進行したところ

lunョー

肺動脈形成不全症

b、
~ 

t:2: 

図14

察

第VIの Kiemenbogenarterieは胎生第4週目頃に至

って生ずる ventraleAo巾と dorsaleAortaの夫々か

ら生ずる Gefa Bsprossが互に連絡することによって形

成されるがp 勿論これに更に dorsaleAo巾のもう一

つの分岐枝として元来存在していた Lungenplexusも

連絡しP そこに Lungenarterien-Systemを形成するに

至る．従ってp ventrale Aorta及び dorsaleAortaから

の Sprossがp 後に至って夫々 A pulmonalis及び D.

Botalliを形成することになる（第I3図入

このうな事実を以てすると，後述するような各種の

肺動脈系の先天性異常による諸民患に際して形成され

る有意義な KollateralkreislaufもF もとをただせば，

結局 Lungenplexusと dor回leAorta との聞に元来存

在した交通枝， dorsaleAortaからの Sprossとして生

じた D Botalli といったようにp dor.咽leAortaから

の交通枝そのものに由来している． 例えば， ventrale 

Aortaからの Sprossが形成されない時にはp 当然Pu!-

monala巾rieの Aplasieが惹起され， 肺への血流は前

述のような Kollateralkreislaufにより可及的に維持さ

れP その解剖学的関係を模型的に図示したのが第I4図

である（第24図参照．）

一般tこは， totalの Pulmonalarte巾の Aplasieより

III.考
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図 15

図 16
図 18

図 19

図 17

で，第18図のように発育が停止すると， Collett
のI型

に属する Truncus となる． Klappenebene
に於ける

Trennung と大動脈と肺動脈というこつの大
血管の

Trennungが殆ど行なわれ乍らも， A口氏。pu
lmonales

Fensterを遺した状態で発育が停止するとp
第19図の

如き CollettのV型ともいうべきp Partieller p
ersisti-

町n伽 Truncusarteriosusを生ずることにな
る．この

ように Truncusはそれを 4型に分類し得るが
， その

解剖学的関係は結局第20図の如くに要約し得
る．この

h
J
v
a
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図20 総動脈幹遺残症
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ような先天性異常は以上のように胎生第5～6週目頃 て来たが，その後このような症例では，必ず典型的な

の発育異常によって招来され得る． Crista supraventricularisの下に存在するVSDが伴なわ

またp このような embryonalerTruncus arteriosusの れて居払且つ大動脈騎乗を伴なうところから， M

Trennungが行なわれる時期に， aortopulmonal田 Seγ Fallotのー亜型（極型）として本症を取り扱っている

tumの Drehungが健常に行なわれないとp そこにecht 人もある．肺への血流は前述もしたように D.Bottali 

乃至は modifiziertの Transpositionが発生して来るこ や非常に発達した Kollateralによって維持されるが，

とになる．こうなると，二つの循環系の血液が何れか 併し肺への血流量は Lungengefassbett との比でみる

のレベルで混合しなければ生命を保ち得ないことにな と， Truncusarteriosus persistenzに較べて小でp これ

払通常同時に Foramenovaleや D Bottaliの開存 が却って PulmonaleHypertonieの発来を遅延せしめる

乃至はVSDの合併をみる． ことにもなり， Truncusart町田usに較べ，より良好な

ともあれp 胎生第6週目頃までの発育が健全に行な 経過を辿るものとされている．

われ，－El.は Pulmonalarterieの分化がある程度まで行 aortopulmonales Septumの形成に際して，その Re-

なわれ乍らも，その後何等かの原因でatretほhとなっ chtsverlagerungが惹起されると，当然肺動脈にとって

たり，退化するといった現象の招来されることがあり， は不都合な状態となり，それに反して大動脈は非常に

所謂 A Pulmonalisの Atresieともいうべき状態が惹 太くなり，結局は大動脈の右縁が異常に右方にまでま

起されることがある．このような異常は通常肺動脈弁 たがって存在するようになるであろう．このような

の存在部位を含めて，肺動脈本幹の中枢側に起ること seitliche Abweichungが行なわれるとp それに伴ない

が多いため，肺動脈弁は欠除しF その本幹は fibrin凸s 心室中隔の閉鎖が行なわれ難くなり，高位の心室中隔

の Strang として遺残，大なるVSDの存在と共に大動 欠損を生ずるに至ることはp もとより当然である．結

脈騎乗の状態を示すのが通常で，その解剖学的関係、は 局P このようなものが FallotscheTetralogieともいう

第21図の如くなり，普通肺動脈の末檎側は正常の大い べき状態であるから，このような考え方に立脚すれ

A 

図21 肺動脈閉鎖症

さを示し，肺への血流は D.Bottaliやその他の Kol-

lateralkreislaufによって営まれている．

genauな検査によって，このような先天性異常であ

り乍らもp atretischとなった Pulmonalarterieの存在が

立証されなかった頃にはp このような Anomalieは騒

々 Pseudotruncusなる範践に属せしめてそれを取扱つ

ばp F allotsche Tetralogie も Truncusanomalieのー亜

型と考えて然るべきことになろう．大きなVSDが存在

してP 而も Pulmonalklappenの Stenosierungが比較

的少なければ左→右短絡p その結果として招来される

右室圧の上昇を招き，姉血流量を増大せしめて，所謂

pink Fallotの状態を呈するのに対してP 逆に Pulmo-

nalstc1羽田が著るしい場合には右→左短絡となり，肺

fill流量は著明に減少するに至るものと考えることが出

来よう．

Campbell, Eabricius, Vogelpoel等のいうように，

Fallotsche Tetralogieに対する Blalock-Operationを行

なった際にp 術後性に Pulmonalklappenの Verkleb-

ungをみたといった事実，更には infundibuliireAtre-

sieが右室流出路に Lungendurchblutungの Verb田ser-

ungの如何によって招来されたといった報告はp Pul-

monalklappenの Atresieや Stenoseといったものが当

然発生しでも不可思議ではないことを物語っている．

事実， Pulmonalklappen-Stenoseは心氏患の 1%に，

Pulmonalklappen司Atresieは0.5%の割合にみられ， Pul-

monalklappen-Stenoseの解剖学的関係は第22図の如く

に， Pulmonalklappen-Atresieのそれは第23図の如くに

要約し得る．

なおp 第VIのKiemenbogenarterieに相当する ventrale
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Aortaからの Sprossの形成が障害される時は dorsal

の Spro田が A Pulmonalisに相当したものとなり，

この際には従って D.Bottaliに相当する血管系により

Pulmonalisgefassbettが海流されることとなり，第24図

のような解剖学的関係を示すことになる．またp D. 

Botta Iiの関存もこのような肺動脈系の先天性異常を論

ずるに当つては，このような発生学的立場から共に論

ずべきことは当然である．

Periphere A. pulmonalisの angeborenの Stenos1er-

ungや Atr，田町といったものも存在する．このような

異常は特に屡々 Pulmonalklapperト・Stenoseを有するよ

うな症例にみられるとされているがp 斯る Periphere

A. pulmonalisの Stenosierungや Atr，白ieが存在する

場合にはp 同時に大循環系の末梢にも同様な先天性異

常が合併しているとの報告もある．また， Apulmona司

]isの arterioven凸sesAneurysmaも先天性異常として発

生し得るがp その原因は未だ不明といえる．

IV.結語

最近p われわれは2例の総動脈幹遺残症の症例を相

次いで経験したので，新る総動脈幹遺残症を中心とし

た発生病理学的事項について考察を加えた．
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