
Arch Jpn Chir 50(6), 904～910, ]¥i O¥"., 1981 

多牌症候群に合併した心内膜床欠損症根治術後に発症した

高度機械的溶血性貧血に対する手術治験例
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Hemolytic Anemia after Open Heart Surgery of Endocardial 

Cushion Defect with Polysplenia Syndrome 
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λtwo-year-old female who had severe hemolytic anemia after open heart surgery of endo-

cardial cushion defect (E＜ゴJ)was presented. 

She had undergone incomplete repaire of ECD (at the first time) in the other hospital. The 

mitral annuloplast）人 therepair of the mitral cleft, and closure of obstium prinum defect were 

carried out at the second operation. The etiology of the hemolysis was considered due to a jet 

stream of regurgitant blood through remnant cleft of the mitral valve against a roughメurfaceof 

the autopericardial patch which was used to close the defect at the second operation. To prevent 

the hemolysis、asmooth surface prosthesis such as (;ore-Tex sheet or fresh autopericardial patch 

should be used to close the atrial septa! defect, because complete repair of the mitral regurgitation 

is occasionally di侃cultin complete atrioventricularじanalor in the patients with mitral cleft. 

Key＂れ rd、わ向、pleniaげndrome,Endocardial cu寸1iondefect, Hemolytic anemia, Open heart surgery. Gore-
l"n：、hed.
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1961年 Sayedらが初めて心内服lょう；JUIii （町、1>1術 均をやや下まわるのみであった外見上チアノーゼは

後iζ合併した重篤な溶血性貧血を経験して以来， ECl> 認めず，眼険，眼球結膜lζ貧血，黄痘はなかった，脈

の術後合併症として発生しうるととがよく知られてい 拍は77／分で整，血圧は 110/60mml-Igで左右差を認

るが．実際にその頻度は，ごくまれなものである． めなかった．聴診上，E音肺動脈成分の元進， 第2肋

著者らは最近， ECD術後に，きわめて重篤な溶血 間胸骨左縁で Levein4度の駆出性収縮期雑音と 1度

性貧血を合併し，手術によって治癒せしめたl例を経 の拡張期雑音， 第4肋間胸骨左縁にて4度の全収縮期

験したので報告する． Mi，＂，，心尖部で4度の全収縮期雑音および2度の拡張

症 傍t

患者： 2歳7カ月，女児

主訴 ；多呼吸

現病歴：出生時に特記すべき乙となし． 9カ月時，

心雑音を指摘された.10カ月時，心不全症状を呈し，

某病院にて心精査をうけ， ECDの診断のもとに同院

にてl歳3カ月時，心房中隔2次口および1次口の直

接縫合術をうけた．術後もうっ血性心不全が持続する

ため， 2歳1カ月時，本院にて再度心精査を施行，同

様の診断により再手術のため入院した

入院時所見：身長 84.5cm，体重 11kgで発育は平
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肝を右季肋下lζ3cm触知した． 表1 心臓カテーテル検査

入院時臨床検査所見．末梢血液中に HowellJolley 

小体や postsplenectomyvacuolesを認め，胸部X線所

見や心血管造影所見とあわせて，多牌症候群と診断し

た．他の血清生化学検査，尿検査所見は異常を認めな

かっTこ．

胸部X線像： situsambiguus isolated levocardiaで

あり，気管支分岐角は，左右ほぼ対称であった．心胸

郭比は65~ぢ，肺血管影は著しく増強していた（図 1 ). 

心電図： n,ill, a＼・FにおいてP波の逆転を示す，
いわゆる冠静脈洞調律（coronarysinus rhythm）を呈し，

QRS電気軸は－60°，両室肥大所見を呈していた（図

2.). 

心臓カテーテル検査．表11ζ示すように肺体血圧比

(Pp/Ps) 0.55，肺体血流比（Qp/Qs)1.86，肺体血管抵抗

比（Rp/Rs)0.17，左ー右短絡率（L-Rshunt ratio）は54

%，右ー左短絡率（R-Lshunt ratio）は95ぢであった．

心血管造影検査（図3）・左室より左房，右房への逆

流を認め， gooseneckdeformityが明Jl(,fで，右室の著明
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図8 術前心血管造影
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な拡大がみられた． また奇静脈接合（azygosconnec・

tion）が認められた．

手術所見 E〔D は僧帽弁前尖，三尖弁中隔尖の全

長にわたり裂隙を認めたが，心室中隔欠損はなく，不

完全型であった．他院での前回手術によって2次口は

直接縫合で完全閉鎖されていたが， 1次口の直接縫合

縁は完全IC裂開し，欠損口上縁に縫合糸の残存がみら

れるのみであった（図4-a）.僧帽弁裂隙（mitralclcftJ 

を結節縫合の後，後交連lζて僧帽弁弁輪形成（＼IAP)

を行ない（図4-b），採取後，ただちに0.6?0 glutalal-

dehydeで処理した自己心膜を用いて1次口を閉鎖し

手術を終了した（図4-c ). 

術後良好に経過したが，図 5, 6 Iζ示すように，約

1週間頃から貧血が進行し，やがて血色素尿を伴ない

はじめた． LDH, GOT, CPT，総ビリノレビン，とりわ

け間接型ビリノレビン，血清ヘモグロビンもそれぞれ著

しく上昇した（図6）.血中ハプトグロビンは消失し．

タームス試験は陰性であった．末梢血中lとは， frag-

ment cellや poikilocyteを認めた（図7). 

c 

Azyg•。s connection 

ASD Il direct closure後
縫合糸の残存

一一ECDl問。mpletety問

Mitra! cleft. valvoplasty 

Posterior comm1ssure 
にで annuloplasty.
MVA 16mm¢ 

Gultalalaldehyde処理自己
心膜片にで1次口閉鎖

図4 手術 所見
以上より残存した僧帽弁逆流（＼!RJによる機械H’J(i,

血性貧血が最も疑われ， 内科的治療によっても改善せ

ず，頻回の輸血によっても貧血の克服が困難であった．

全身状態が悪化したため，心精査を行なわず術後8週

目に再手術を行なった．

再手術所見（図8）：右房切開， l次口閉鎖自己心膜

を切開して左房を検索すると，自己心膜の左房側は，

肥厚，萎縮，硬化が著明であ り， ~IAP lζ用いた teflon

feltは内膜化されず， :¥IRはteflonfeltや自己心膜片

lζあたる jetを形成しているように思われた. cleftは
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図6 1~1,1. 味料泊 （2)

良好に修復されていた．乙のため：＼！Al'の解除による

逆流 jetの変換と Gore-Texsheet による 1次口の再

閉鎖を行なった．

術後， I～2度の＼lRを残したが，溶血はif刊、し，

諸検査所見も正常化した（図 5,6). なお，輸血後肝

炎の発症のため術後心精査はまだ行なっていない．

考 察

心臓外科領域において機械的溶血性貧血が人工弁置

換術後や体外循環に伴う合併症として発生することは

よく知られている．本症は ECD根治術後の合併症の

ひとつとされているが実際にその発生はまれである．

図7 I. 1¥'J 1fn 111. f'f; 
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も④

Glutalalaldehyde処理自己心膜
肥厚．萎縮，硬化著明

~ 
Gore-tex sheetによって
1次口再閉鎖

逆流血流jet

MAP用teflonfeltは
Endocard1umに覆われず

MAPを解除し，同flon
feltを除去

図8 再手術所見

本症は1961年討

現在までlと文献上14例をかぞ、えている 1-ll）本邦にお

ける報告は， 1969年赤尾めらによってはじめてなされ

た

14例の報告では， 1次口の閉鎖に13例で teflonpatch 

が1,2)' 1例4-11）で dacronpatch3＞が使用されている．

全例で僧帽弁lζcleftを認め， 10例ICcleftの形成を加

えているi-a>,a，•，ト11).

再手術，または剖検lとより直視下に検索された例で

は， Siglerの1例に良好にl次口閉鎖パッチの内膜化

を認めた10）以外，他の全例に逆流jetlζ一致した部位

lζ内膜化不良を認めている. :¥IRの性状は，弁本来の

性状による MRの残存7>, cleftの結節縫合間での高

圧逆流jetの発生へ一次口閉鎖ノfッチの僧帽弁部位

での縫合不全による：＼TRの発生叫11>cleftの縫合が

pull awayされたととによるもの10），弁尖か癒痕，萎

縮したζとによるもの11），弁形成lζ用いた心膜片の退

縮によるものなどへ種種多様である．

本合併症の原因は， i¥TRの残存による高圧の逆流

jetと， それによる－次口閉鎖パッチの内膜化不良で

あると一般にいわれているが，乙れらの所見は，ほぼ

その説明を支持するものと思われる． しかし， Sigler 

らの1例10）のように良好に内膜化された例でも溶血

がみられるととや，十、ii併症が弁形成や弁輪形成を加

えた例に多く発生していること，僧帽弁膜症で逆流部

に石灰化や plegetがあると溶血を生じやすいという

事実を考えると，手術操作による逆流血流や弁性状の

変化のみによっても生じうることに注意すべきである．

弁形成を加えなかった例で cleftの性状と術後溶血

の発生との聞に関連があるかどうか，術中それが予想

しうるかと、うかは文献の記載上，明らかにできなかっ

fこh丸町．

著者らの症例では，きわめて軽度の＼IRの残存が

高圧逆流jetを生じたとと，逆流部位lと＼！APIC用い

た teflonfeltが位置していたとと，再手術例での表面

粗給な自己心膜を用い， それに逆流 jetがあたったと

とが原因と考えられた．

溶血性貧血の診断は安易であるか， 十，J,1の診断上

重要なことは自己溶血性貧血との鑑別診断である．

Coo ms試験が陰性であり，末梢血液像に赤血球の fra-

gmentationや poikilocytosisの増加を認めることが機

械的溶血の診断根拠となる．それに加えて弁逆流や心

臓内人工材料の使用など原因と考えられる所見が認め

られることにより，はじめてその病因が推察される．

運動負荷により溶血が増大することも特徴である8）著

者らの症例では，術後1週間目より溶血が進行したこ

とから，心機能の回復が発症の誘因と考えられた．

本合併症は手術手技上の改善により克服されなけれ

ばならない．弁性状lζ応じて弁形成や弁輪形成を行な

って＼lRの改善をはかる乙とが重要であるが， ECD

では，その形態によって MRを完全に修復しえない

場合もあり，一方小児に対する弁置換はできるだけ避

ける立場から， 1次口閉鎖を PorcinPericardium patch 

や Gore-Texsheetなど表面平滑な付料を用いてその

発生を防止すべきである．

本合併症は，とのような手術手技上の改善lとより免

生を防ぐことができると思われるがそれでもなお発症

をみた場合，まず内科的治療が試みられる．保存的治

療により文献上5例に溶血の軽快，消失をみている．

しかし，内科的治療を行なううちに重篤な合併症の発

生や全身状態の悪化のため失った例1）もあり機を失す

るととなく外科的治療を行なう乙とが重要である．

外科治療を行なっても全身状態の悪化のため失った

例10,11）もあるので， 乙のととは重要である．再手術

は， 1 i欠口閉鎖パッチの不適当な場合や僧帽弁の修復

が不適切な場合は，先iζ述べたような手技上の改善を

加えて行なうべきである．しかし，そのような改善に

よっても溶血の消失をみないようであれば僧帽弁置換

も考慮に入れなければならない

まとめ

多牌症候群に合併した ECD根治術後lζ発症した重
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事Zな機械的溶血性貧血lζ対する再手術例を経験したの

で報告した．加えて，初回lζ適切な手術がなされてお

れば患児は，計3回の関心術や合併症の発生lζ悩まさ

れることはなかったと思われ，今さらながら適確な手

荷の重要性，心血臓手術の基本に心を新たにした

本論文の要旨は第50回日本循環器学会近畿地方会において
発表した．
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