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This report concerns a 1-year-old girl who had situs solitus and atrioventricular concor・ 

dan：：三 with double-outlet right ventricle, L-malposition of the aorta, subpulmonary ventri・ 

cular septa! defect. Th巴selesions were correctly diagnosed preoperatively, and surgical 

correction was carried out. A large amount of subaortic conal musculature which separated 

the aortic valve from the subpulmonary ventricular septal defect was resected, and ventri・

cular septal defect was widened in order to establish a free communication between the 

left ventricle and the aorta. A woven t邑flonprosthesis was inserted in such a manner as 

to direct blood from the left ventricle through the defect and out to the aorta. 

The patient initially did well postoperatively, but soon developed a low output syndrome 

and died on the second postoperative day. To our knowledge, 30 cases with double-outlet 

right ventricle (S, D, L) have been reported, among them only 5 cases were associated the 

subpulmonary ventricular s巴ptaldefect. 
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はじめに

最近の先天性心疾患に対する診療技術の発展にとも

ない，色々な型の両大血管右室起始症が報告されるよ

うになった．われわれは，肺動脈弁下心室中隔欠損を

｛半った Situssolitus, D-loop, L-malpositionの両大

血管右室起如症の 1例を経験したので．若干の考察を

加えて報告する．

症例

C. S. 1才4ヶ月女子

満期安産．生下時体重 2840g，生後2ヶ月頃より，

E甫乳時lζ呼吸数の増加，発i干が著明にみられ，日匝吐を

繰り返すため，近医を受診し，心維音とチアノーゼを

指鏑された．京大小児科IC紹介され．心不全，心室中

隔欠損症の疑いで，手iJ尿剤， Digitalisの投与を受り

ながら，外来lζて経過観察されていた．その後も呼吸

器感染を繰り返し，過呼吸，鼻翼呼吸が時々出現する

ようになったため入院したが，心不全が改善されない

ために，線治手術の目的で，外科iζ転科した．

入院時体重 7.5Kg.身長 71.5cmと体格は小．全身

のチアノーゼ， t旨E止のパチ状指が見られる 前胸部は

著明IC膨隆し，肝臓は，右鎖骨中央線で肋骨弓下2

cm触知する．牌臓は触れない．聴診では， I音正

常， E音の分裂なく，第4肋間胸骨左縁lζ最強点を有

する Levine3度の収縮中期雑音を聴取する．文、肺

野lζは湿性ラ音が際、かれる．胸部単純レ線では，心胸

郭比0.62と心陰影は拡大，左第2. 3' 4弓の突出，

肺血管陰影の増強が見られる（図 1). 心電図では，

両室肥大及び左房肥大が認められ， QRS電気軸は＋

llO。である．又， V3R,V1 lζQ波があり， VsV6 Iζ 

Q波は存在しない（図2). 血液所見は，赤血球数

604万， Hb15.4g’di, Ht 48% MCHC 32.2% MCH 

25.4rrg MCV 7.9:13と多血症とともに小球性低色素

性貧血がある．血清化学検査では， GOT99mU（正常

20～60mU) LDH 444mU （正常 90～200mU）と軽度

上昇しているが．その他は異常は無かった.1977年1

月，気管内挿管による全身麻酔下lζ施行した右心．逆

行性左心カテーテノレ検査では，卵円孔は閉鎖してお

り，左房，左~＇ζカテーテノレを進める ζ とは出来なか

ったが，肺動脈庄 66/29mmHg（平均48mmHg).大

動脈j王72/42mmHg（平均55mmHg）で， pp1ps=0.92

と高度の肺高血圧症を呈している（表1〕．

図1 胸部単純レ線 CTR: 0.62 肺血管陰影の増強を認める
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~rrl 

VG 
心電図 QRS軸 +110° 両室肥大．左房肥大を認める. V4R V3R IC. Q波があり，
Vs Vs IこQ波が存在しない．

図3 右室造影 1-malpositionof the great arteries, DORVの所見を呈する.! 
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図4 肺動脈造影肺動脈は拡大．末梢肺動脈は蛇行している．

図5 肺動脈造影 側面で左房，左室，肺動脈が造影されている．それゆえ， supulmonaryVSDが疑われる．
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右室iさ影では，大動脈は肺動脈の左前方にあり，両

半月弁の高さはほま閉じで，共iζ右室より起始してい

る（図3〕． 肺動脈造影では，肺動脈狭窄は無く，拡

張が著明．末梢1市動脈は蛇行し，肺高血圧像を示して

いる（図4). 肺動脈造影の追求で．肺循環を経て左

房，左室IC戻った造影剤は，心室中隔欠損を通って，

主として肺動脈lζ入る ζ とから，心室中隔欠損は肺

動脈弁下に存在すると思われる（図5). 以上の結果，

肺動脈弁下心室中隔欠損を伴ったSitussolitus, D-loop 

L-malpositionの両大血管右室起始症と 診断 した．

1977年6月，体外循環を併用した表面冷却超低体温麻

酔による完全循環遮断下Iζ栂治手術を施行した．

手術所見

胸骨正中切開lζて入ると，直径12mmの大動脈が19

mmの肺動脈の左前方にあり， 右室，左室はほま前後

lζ位置していた．右冠動脈は肺動脈ロ？基部前方を横切

って房室間溝IC入っていた．右室流出路lζ斜切開を加

えると，両大血管は右室より起始しており，両半月弁

下ICconus muscleを認めた特に大動脈弁下 conus 

がよく発達していた．肺動脈弁下lζは conusmuscle 

（約lcm）を介して，直径 15mm ~心室中隔欠損があ

り，その後縁は三尖弁の中隔尖lζ接していた．半月弁

と房室弁の聞には線維性連続は存在しなかった．まず，

両半月弁下の conusmuscleを充分Iζ切除．又，心室

中隔欠損を大動脈弁の方向IC拡大して直径22mmとし

た後， ブーメラン状lζ型取りしたwoventeflon人工血

管で，左室の血液が｛；室中隔から大動脈lζ流れる織に，

internal conduitを作製した 右室流出路は充分な広

さがあると思われたので，そのまま右室切開を閉鎖し

た（図6). 総循環遮断時聞は57勺であった 修復後

の術中圧は，左室78/0mmHg，右室70/0mmHg，肺動

脈 18ノ110mmHg，左房 18mmHg，右房19mmHgであ

った．

i.f:j後は， dopamineの使用により，血圧は収縮期圧

で 100～80mmHglζ保たれ，尿量も充分であったが，

術後8時間位から血圧の低下がみられ， noradrenaline

を使用し，一時血圧も改善したが，翌日よりしだいに

乏尿iζ傾き， 20時間後，突然心停止を来たした．開胸

的心？ツサージを試みるも効果なく死亡した．

考 察

Situs solitus, D・loop, L-malposition〔S,D, L）の

両大血管右室起始痕は稀な疾患で，われわれが調べえ

た限りでは， 1893年， BirminghamI>が是初l乙報告し

~－－『
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図6 i中j式模式図

てから，今までに30例の報告があり，本邦ではそのう

ち5例である（表2). 年齢は3ヶ月から39才まで，

性別は，判明している25例中，男8例，女17例と，女

性は男性の2倍多く発生している．

症状では，ほとんど全てにチアノーゼが見られ，生

後まもなく出現しているものもあるが，大部分は数ヶ

月以内，遅くとも l年位で出現する．その他，上気道

！志染を繰り返したり，動作日寺呼吸困難，易疲労性など

表 1 心臓カテーテル検査における心内圧

(mm Hg）および酸素濃度 〔Vol%)

Cardiac Catheterization (S32. 1.) 

syst. diast e・disat mean' 02 (vol%) 

r・PC 24 

r・PA 63 28 47 14.99 

m-PA 66 29 48 15.06 

RVinf 67 ← l 20 11.52 

RAm 23 11.90 

SVC 14 12.45 

IVC 14 9.82 

Ao L(:sc) I 72 I 42 I 55 : 14.30 

15.77 
一一一一 一

CO 17.91/min CI 5.421 min(M2 
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の心不全症状のために入院する例がほとんどである．

胸部単純レ線では，心陰影が拡大し，肺血管陰影カ、増

強しているもの5例，心臓影の拡大はあるが，肺血管

陰影の減少しているもの4例，心陰影は正常で，肺血

管陰影の減少しているもの8例，不明は13例である．

ζれは，合併する心血管奇型，例えば，肺動脈狭窄，

肺高血圧に影響されるのであろう．

心電図では，右室肥大10例，左室肥大3例，両室肥

大4例.QRS軸では，右軸偏位9例，左軸偏位5例，

north-west l例であった．不完全右脚ブロックが2

例にみられる．又， Q波の異常が見られ，左側胸部誘

導で深いQ波を認めるもの 3例，一方，右側胸部誘導

(V4R, V3R〕にQ波が存在し，左側胸部活呼〔Vs,V5) 

lζQ波が存在しないもの3例が報告されている．

診断には，心力テーテル検査，心血管造影が欠くべ

からざるものであり，特lこ，心室中隔欠損（以後VSD

と略す〉の位置診断については，左室造影，あるし、は

右室造影で，大動脈， l市動脈がどのように造影される

かを追求しなければならない．手術時，病理解剖で確

認されたものも含めて， subaorticVSD 21例， subpul-

monary VSD 5例， doublycommitted VSD 1例．

non-committed VSD 1例，不明は2例である．又，

肺動脈狭窄の合併は，本疾患に一般的な傾向であり，

28例中19例に，また 1例は肺動脈弁閉鎖を合併してい

る．その他の心血管奇型としては，左右心耳の左側並

列 (I-juxtapositionof atrial appendages〕 5J7tl，心

房中隔欠損5例，三尖弁の異常，冠動脈の異常，動脈

管関存などが合併している．

根治手術iは， 1968年 Patrick12lが， subpulmonary 

VSDを大動脈弁の方lζ大きく拡大して， VSDから

大動脈弁に knitted teflon patch ICて internal

conduitを作製し成功したのが最初で，その後9例

lζ，同様に VSDと大動脈弁の聞に internalconduit 

を用いた根治手術が施行されている．死亡は4例，

40%の死亡率である．根治手術の方法については， 1)

左室より大動脈への internalconduitを作製し，右

室流出路はそのままにするか，流出路がノぐγチで拡大

する方法.2〕左室，大動間脈 internalconduitを作

製し，右室から肺動脈へ，弁付きの externalconduit 

を作製する Rastelli手術131 3〕左室から肺動脈への

internal conduitを作製し，あわせて Mustard手術

を行う Hightower手術6）などが考えられる. 2）の方

法は，使用する人工弁，生体弁のもつ問題，人工血管

の年齢による制限，胸骨による圧迫の問題があり， 3)

の方法は， Mustard手術のもつ問題，すなわち大静

脈や肺動脈の還流障害，動脈側房室弁（三尖弁〕の閉

鎖不全の発生，右室が動脈側心室となるために起る

internal conduitの圧迫狭窄の問題，および手術の複

雑さなどの欠点があるために， 1）の方法が可能な限り

望ましいlll. 1〕の方法で， subaorticVSD, doubly 

committed VSDの場合は， VSDと大動脈弁の位置

が近いのであまり問題とならないが， subpulmonary

VSDや noncommitted VSDの場合は，④subaortic

conus muscleがよく発達している．⑥ S,D, L にお

いて，大動脈は肺動脈の前方lζ位置している．①右冠

動脈が肺動脈基部前方を横切って走行している．など

の理由のために困難なことが多い.Rle関しては，

VSDが充分大きいか，あるいは subaorticconus 

muscleを充分に切除し VSDの拡大を行えるととが

必要となる ⑥は特IC大動脈が，肺動脈の前方lζ強度

に偏位している場合には， Patrick らの報告のような

特殊なパッチのあて方12）が必要となるであろう．①に

ついては，肺動脈狭窄は本疾患に一般に合併するζと

が多く，本術式を施行する際IC最も障害となる問題で

ある．肺動脈狭窄を充分に除去できるかどうかが成否

の1つの鍵であろう．肺動脈弁輪部狭窄を合併し，

その程度強いの場合， Lincoln9＞の報告のように右冠

動脈を冠状動脈床より遊離しその下で，右室流出路

から肺動脈幹にわたって流出路パyチをあて拡犬を行

なう方法も考えられる．しかし，乙の方法は冠動脈の

校（洞結節枝など）を損傷する恐れもあり， Rastelli

手術の適応となる．又， Internalconduitが大きくな

りすぎて，右室流出路の狭窄を助長するようであれ

ば，積極的IC流出路パッチをあてるζとが望ましい．

しかしながら， ζれらのいずれでも困難な場合は，

Hightower手術の適応となる．最後iζ鑑別診断とし

て，生理的修正大血管転位症と，解剖的修正大血管転

位症があげられる．いずれの場合も L-transposition

(L-malposition）があるために， 胸部単純レ線で，左

第l, 2弓がなめらかな円弧を呈していてまぎらわし

い．生理的修正大血管転位症の， L,L）は心電図で，

V3R, V1にQ波があり， Vs,V6 IζQ波が無いζとか

ら，本疾患と鑑別できるが，われわれの症例や，

Lincoln9l, Van Praaph16lの症例のように，本疾患に

も心竜図で同様な所見を示すものがあり，又，生理的

修正大血管転位症でも正常心電図 Q波を示す例もあ

り，心血管造影が決め手となる．一方，解剖的修正大

血管転位症は，心電図は正常Q波を示し，その上一部



246 日外宝第47巻第2号（昭和53年3月）

司E 2 

報告者（年度） 年 齢 性 チアノーゼ
｜ 胸部単純レ線

，心

｜心拡大肺血管陰影

電 図 心内圧（mmHg)

Bir min 20才

D1・•on" (1954) 7 1/2才 ♀ 1才より （＋） （＋〉 〈↑〉 著明な左軸儒位

I. nでtallP 

Slewart1" (I制 Iwr Jl 1週 ♀ 2ヶ月より（＋） 〈＋〉 Cl) 左室E大
Shaffer141 (1967) 3ケ月 ♀ 〈＋）

Patrick"' (1968) 8才 3適より 〈＋〉 QRS軸－50・ I mPA 必，／J2 RV : 95/5 
両室肥大 Ao: 92/62 

Hallermann＂【 1970)

1 

2 

3 

4 

Danie出掛 (1972) 16才 古生後まもな〈（＋〉 〈ー〉 ( j) QRS軸 +180・ RV: 120/5 LV : 116/10 

右室肥大 （術中圧） PA・25/12

RVinf: 45/5 RV : 1おi/5

L V : 135/10 Ao・1お／80

Lincoln・3 (1972) 7才

｜♀｜ 
（＋〉

(-) I {I) IQ…「…山右室肥大 V,,IC Q故〈＋〉

V,, V1 IζQ波〈ー〉

Blancq岨町t21 (1973) 7才
I ~ I 1才より ω 〈＋〉 （↓〉 右室肥大．左側胸郎誘導IC RV：鈎＇／－ 3 LY: 90/3 

prominent Q ( +) 

Van Praaph1・） (I宮75)

1 5ケ月 苫 （＋〉 〈＋〕 （↑〉 ~ic~ーア〉却弘常男子
2 B才 古 （＋〉 〈一〉 ( j) QRS：：古軸偏位， 右室肥大 PA ・ ~b｝~ RV・l白°？／t2LV・ A。：
3 6才 ♀ （＋〉 （一） ( j) QRS：；主軸偏位．両室肥大 RV.: n:fi5 LV: 151/12 

A。：
4 S才 ♀ （＋｝ 〈一〉 (I) QRS：左紬偏位．右IR室B肥，itRV ：おu~：； LV : 110/0 

A。：
5 5才 ♀ 〈＋〉 〈一〉 (I) QRS：；古鍋偏位，両室肥大 RV・：:Jk LV : ll0/16 

A。
6 19ヶ月 苫 〈＋〕 〈一） ( j) QRS：左軸偏位，左室肥大 PA ・~~／J3 RV ~5錨，；f.6LV: Ao: 
7 3ケ月 ♀ 

8 5才7ヶ月 ♀ 
9 

10 5才 古

Lin印 In即 (1975) 

1 1才6ヶ月 雷除後まもなく〈＋〉 〈＋〉 ( j) Q詰R~ +150・ザ右房邸側肥大 RV ：卯~/ls Lv: so/1 
肥大宮 A。：
promment 

2 5才 ♀ 10日より （＋〉 〈＋〉 (I) 
Q右R室S肥大＋180・ 右胸房部誘肥導大IC RV ：民1~拘10 LV: 90/0 
prominent 左Q倒並胸

Ao: 

3 17才 ♀ 2才より （＋〉 〈一〉 (I) QRS +150・右室肥大

山口真弘山山 (1976) 4才4ヶ月 ( 1) ~Rierorth-west 右室肥大 PA ~：~4 RV：錨“／／ーJOLV・ A。：
(1貯7) 5才 申〈＋〕

今井康晴＂ 31才 古

川島康生・J (I併7) 39才 古

本症例 1才4ヶ月 ~ 2ヶ月より（＋〉 （＋〉 ↑ 
QRS ＋~波~・·rーg左I)ι房Q波肥（大＋ PA::7“2ffi RV 
v両．室v，肥1大ζ 〉

Ao" 

PA；脈動脈 RV：右室 LV：左室 Ao・大動脈 問（： inlundibulum （濁斗郡〉 V: valve E弁性〉
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VSDの位置 その他の心血管奇型 P以Z外ン 手 峠1 も｝

subaortic mf+V I ASD仙川C

slit like VSDとmam inf+V ASD (II) 右室は堕が肥厚，内腔 Angiogram 
VSDが2つ存在 は政－小， commonpulmonary vein Necropsy 
(non-committed) として左房IC述絡する ’』’

I-juxtaposition of atrial appendage 

Subaortic ｜肺動脈閉鎖 三尖弁閉鎖，動脈管開存（PDA) Necropsy 

Subpulmonary （一〉 c…n則的下行一｜… Ip… c…切除
動脈より起始 死亡

Subpulmonary 〈一｝ ｜三尖弁の中…尖の慨が児D … 生

を通して左室内の乳頭筋IC付着 Oparation 作製

subaortic （＋〉 Angiocardiogram 

subaortic （＋〉 Angiocardiogram 

subaortic （一〉 Angiocardiogram 

subaortic （一〉 Angiocardiogram 

subaortic inf ASD (II) Angiocardiogram PS解除 internalconduit作製 生
I-juxtaposition of atrial appendage Operation 

sue aortic inf+V 〈一〉 I A gi d1 g m mt er l…R汁 生

Operation 遊離し．右室流出路地、ら肺動脈幹

に流出路パッチにて拡大

I b ti ｜…a subpulmonary conus iζ3つの線維 A… 術後7日目

性弁膜が存在 Operation目 internal corduit作製 死亡
Necropsy 

subaortic inf+V （一） Angiocardiogram 

subaortic inf+V （ー〉 Angi。cardi。耳目m

subaortic mf+V （一〕 Angiocardiogram 

subaortic mf+V 1-juxtap白川onof atrial appendage Ang1ocardwgram 

subaortic inf+V （一〉 Angiocardiogram LV Ao internal conduit 
RV PA valved external conduit 

生

subaortic inf+V 1 juxtaposition of atrial appendage Angiocardiogram 

subaortic 〈一） dextrocardia ASD 1-SVC Anq1ocardioq阻m

muscular 1-juxtaposition of atrial appendage 

subaortic right aortic arch 

（ー〉 ASD 

subpulmonary （一〉 Anqiocardioqram 

subaortic （＋） 1-PA欠損 Angiocardiogram Blalock-Tauss1g Ope回tion 生

subaortic inf+V （一） Angi。cardiogram PS解除.internal conduit作製 生
Operation 

subaortic inf+V PA valveは二弁．単冠動脈 Necropsy 

｜叫bpul （一） ｜… Op凹ar目a副t“i。叩n ｜右室流出路ノパ苦γチ
生

（＋） dextroversion, hypoplastic L V Blalock-Taussig operation 生

subaortic 〈＋〕 （一〉 PS解除 internalconduit作製 Im術edi後，；；t日目
1mtis 

ICて死亡

doubly committed （＋） (-) Angiocardiogram 
Operation 

Blalock ~ao~d~~t o作pe担ration後
internal 

subpulmonary （一〉 （） Angiocardiogram 
Operation 

VSD拡大 internalconduit作製 術後死20時亡間

ASD (IIド心房中隔欠損（二次孔） I-SVC・ 左上大静脈喧残 PS：肺動脈挟市 RCA.右冠動脈
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の報告17』を除いて， bilateralconusを有しており，心

血管造影でもまぎらわしいととがあり，充分な読影が

必要となる．

結 語

稀な先天性心疾患である，肺動脈弁下心室中隔欠損

を伴った両大血管右室起始症 （S,D, L）の 1例を経

験したので，報告するとともに，今までlζ報告された

(S, D, L）両大血管右室起始症の30例をまとめ， 診故

および手術方法について若干の考察を加えた
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