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A eight years old boy with the interruption of the aortic arch was sue四ssfully

repaired for the first time in Japan by side-tc同 nd anastomosis between left common 

carotid artery and descending aorta、

The interruption of the aortic arch was located between left common carotid artery 

and left subclavian artery which originated from descending aorta and was combined 

with patent ductus arteriosus and ventricular septal defect. 

This case was classified as Type B by Celoria and Patton and Type 2 by Blake et 

al. 
Ventricular septal defect will be radically repaired in the near future. 

大動脈弓遮断は大動脈弓の一部が欠損または閉鎖し

ているために上．行大動脈と F行大動脈の聞に連絡がな
く，前者への血流は左心より供給されるが後者へのそ

れは左→右短絡を介して動脈管を経て右心系より供給

される疾患である．その記載は古く RaphJelSteidel25> 

lζよって18世紀末IC行なわれ，以オミ今日までに欧米lζ

於ては 109例の報告がみられる．本邦では沢田22)＇重

田23），小佐野16），高橋27），小山 11117＞.寺本28 ） ~1［よっ

てこれまでに8例の報告がある．

本症の手術成功例は 1957年 MerilP4l等lζよっては

じめて得られた，これは左鎖骨下動脈とト行大動脈の

聞に端側吻合を行なったものである．以米，前例lζ血

行正常化が試みられたか，成功例は僅か4例lζ過ぎな

い．われわれは最近，Celoriaand Patton6lの分額によ

るTypeBの本症に対して左総頚動脈と動脈管を含む

下行大脈脈との閲IC側端吻合を行なって成功した症例

を経験したので報告する．
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症例

患者：西0英0 8才男子

主訴：巡動H寺の過呼吸

家族歴：特記すべきζとなし

既往歴：第1子．麻疹』才．水痘4才．

現病歴：生後3ヵ月の時心雑音を指摘された．風邪

をひき易い．その頃i時泣l削ζ口唇lζ戦度のチアノーゼ

を認めたことがあったが，以後は気付かなくなった．

現在運動時に呼吸困 ~It，過呼吸がみられる．母親lζ妊

娠3ヵ月頃妊娠腎があったという．食思， l睡眠良好，

l更痛1日l行．

現症：体格中等（身長120.2cmで標準値＋3. :!cm I. 

栄養良好（体重22.5kgで標準値＋1. 5kg〕．顔貌正常．

脈縛80／分， j（~ . 右梼骨動脈では緊張が強く，左横骨

動脈，両側股動脈では緊張が弱い．胸原Ii変形なし．胸

骨上積lζ著明な樽動を触れる．肺野i1'i.心尖持動は第

5肋間で，左乳線より 2償f旨外方IC触れる．心音はE

音分裂狭心大動脈成分が光進している．第4肋閲胸

骨左縁iζ駆出l"i・lζ続く収縮中期雑音（LevineW度），

第3肋間胸骨11縁lζTranssytolicmurmur (lV度）及び

心尖部拡張中期ランフ事ル（ I度）を聴取する．牌は触

れず．下肢のチアノーゼ，浮腫は認めなレ．

検査所見：検血． 赤血球数408×101，血色J；；立川00・

白血球数9,800.Ht H.5°o.栓時数15.6 x 101，出血

時間3う｝．凝固時間 10））＇：・：o砂．毛布II血管低抗 lCOJim 

Hg，プロトロンピン1時間17.7砂．

検尿，検便異常なし．

血清GOT.27. Ou. 血清GPT.7. 5 u.血清尿素窒

素13.5略／IOOml.血清総蛋白量7.l'.dlOOml. 

肝機m険ft，賞定階数3.心》 lよ，c'.I Re. TTT I 
7-TT I~. 

ASLO 12 Tu. CRP（ー）目 RAT（ー ）. w，、1R（ー）目
呼吸機組 VC l:!'l,Jcc (8')00 1. MSC 4~. 51/min. 

l秒量1120cc(1'7""i). ERV 510cc. FRC 1190cc. RV 

680cc. TLC 1970cc. RV /TLC n 5°-.7. 
血圧（駆血帯l幅12こm）.右上腕230/132inml-Ig.左上腕

120/60mmHg. ｛；大！山J.1Q/70mmHg.網膜動脈右117.Ii/ 

73. 6mmHg.左117.6/71. 2mmHg. 

心電図（図 1) 平tJjjij額面·， U '<d~l+ 80°，両室肥大．

Vト GIC陰性ll;1 ~： . 

胸部X線写＞＇［（図2) 心胸廓比o.73.肺血管陰影増

強．右房，右室，左室，肺動脈拡大．

心音図（図3) 聴診所見に一致するほか直行， IV音
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図 2

が記録される．

RCG. TBV 2. 641. CO .J. 201/mm. CI 4. 661/mm/mえ

心カテーテル．右心力テーテルでは右室流入部まで

カテーテルを挿入し得たが肺動脈lとは進め得なかっ
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Cath. No. 480 steth. PC G 
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図 3

た．下大静脈，主il;j，右室流入部で血液を採取したが

乙れらの聞には酸素含有量の上昇は認められなかっ

た．右室圧は流入部で84/2と上昇している．心血管造

影の際測定した上行大動脈の圧は 207/110で尚い．股

動脈血酸素飽和l度は93.0%で正常範閣内にある．

心血管造影 ：上行大動脈造影（図4.5) 大動脈弓が

左総頚動脈のぶ梢で遮断しており（図4l，左鎖骨下動

．脈は ζれより約 l 秒遅れて造影される下行大切IJJV~より

分岐している（図5). ／；＼リ側血行路がよく発逃している

のがみられる．

右室造影（図 6) 拡大した肺動脈主幹よりド行大動

図 4

図 5

図 6

脈，左鎖判’下動脈への造影剤流入をみる．

手術所見：以上の検査結果より大動脈弓遮断，動脈

管開字，及び心室i:j:1／鴨欠損の診断のもとに昭和43年5



図7 L. C. C.：；左総頚動脈

L. S. ・左鎖骨下動脈

図8 Lぐ C：：左総頚動脈
L円 ：左鎖骨下動脈

大動脈弓遮断の1治験例

P.D.A.：動脈管関存

Des. Ao.: ・1ご行大動脈

旬、
¥ 

P.D.主：動脈管関存

fltc-.ι.＼，・：ド行大動脈

7.t:l 

Des.Ao. 

Vn：左迷走神経

L.C.C. 

Des.Ao. 

Vn：左迷走神経
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月13日手術を施行した． GOF による気管内挿管麻酔

卜lζ左第1肋間より胸i墜に入る．後縦隔を附いてt.'l査

するir，術前の血管造影にみられた通り，左総頚動脈

基部と｜、行大動脈との聞には全く連絡はなく，左鎖付

下動脈は下行大動脈の最高部位より k方ir向け分岐し

ていた． （図7l. 下行大動脈より分岐する肋間動脈の

うち最高位の一本を結殺，間t断すると動脈管から下行

大動脈lζ移行する部位の可動性が大となり，左総頚動

脈と下行大動脈との闘の直接吻合の可能性が十分予測

された．そこでまず動脈管を綴断， lJ市動脈側の断端を

連続縫合lζよって閉鎖． ド行大動脈側の断端の上縁lζ

更に切｜）自を仁方へ加えて吻合口を拡げ，乙れと左総頚

動脈との閣に側端吻合を，後墜側1/3はTevdec000の

連続縫合で，前箆側2/3は同じ Tevdecのmattr田s縫合

で行なった．（図 8)

術後経過 ：全く順調でいjらの合併症をお乙す乙とな

く患者は6月13日退院した．退院に先立ち，術後の大

動脈造影（｜き19）を行なったが，吻介部は完全に日fl{f. 

している．同時に行なった／，＇＇if.造影で ｛｜χIWI心室1-¥1

隔欠損の存住が確認されたので本年12月9日l乙閃心似

治術を予定している．

~ 

図 10

．普

図 9
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考按

胎生学及び解音lj学的考察：胎児が正常の発育を遂げ

る場合lζは，図lUζ示す如く胎生6週に至るまでの聞

に上方から下方へ6対の鰍弓が両側の腹側大動脈と背

側大動脈の聞に生ずる．第h鰍弓が生ずる頃lζは第1

及び第2総弓は消腿し，第3腿弓は両側で内頚動脈の

一部となり，更に背倶ij大動脈の上部がこれに続く内頚

動脈となる．そして腹側大動脈が総頚動脈及び外頚動

脈となる．第4飽弓のうち左第4腿弓が大動脈弓とな

る．右第4飽弓の前部が腕頭動脈となり，その後部は

正常の場合閉鎖する．乙れより ＇A：.両側第7分節問動

脈の上方への移動が行なi）れ，左右の鎖骨下動脈とな

る．第5似弓は大血管の形成l乙全く関与せず消腿す

る．第6似弓の前部は左右共l乙肺動脈の形成tr.与i).

その後部の左側が動脈管となり，右側は閉鎖消腿して

しまう．両側の背側大動脈は胎生6週頃までには一本

の下行大動脈となる．か〉る第』及び第6飽弓の分化

とほY時を同じくして動脈幹の分jl;1J，心室中隔の形

成，心臓の下方移動等が行なわれる． ζの聞に各種の

奇形が発生しうる乙とになるが，大動脈弓遮断の発生

を理解するためにはBlake4＞等もいう如く，本症の一つ

図 11

Heberer, G. et aJU 

Aorta und gro田eArterien P. 7ti I. より引用

図 12

Heberer, G. et al.11 

.-¥, <rta und grosse Arterien P. 7“』 より耳｜用

前の時期lζ発生する霊後大動脈弓から考察するのが便

利であゐ．｜刈12のー｜二段中央は第4飽弓と第6飽弓との

閥lζ交通が出来，更に両側の背側大動脈が癒合して下

行大動脈が作られることを示す．乙の下行大動脈は正

常では左へ移動し， 更に図12の下段Aの時期tr.至って

市内
問

図 13

Blake et al.4 J. Thoracic and Card1<川日1
Surg., 4:> : 607, 1り山 より引用
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図 14

Celoria, G. C. and Patton, R. B.,6l Am. Heart 

]., 58: 407, 1966. より引用

①の部分が消失する．大動脈弓遮断はこの次の時期に

おこりうるわけであり，図13下段の②，③，⑤，⑥，⑦

等に遮断がおζり得る．われわれの症例はこの図12下

段Aの"5＇の部分が欠損していたものである. Blake4＞等

はとれをfunctioningdouble aortic archとして理解し，

図13に示す如く 9種類の考えられる奇形を挙げてい

る．しかし一般にはCeloriaand Patton引が発表した三

型分類で充分に思われる．（図14) 即ち彼等は本症を

Type A. B, C，の三型lと分類し， TypeAは左鎖骨下動

脈と動脈管の関が退化したもので，これは胎生7週以

後におこる.TypeBは胎生7週以前にお乙り，左第4

偲弓の形成不全によるもので，左鎖骨下動脈は下行大

動脈から分岐し，左総頚動脈はと行大動脈の終末校の

如く見え，両者の関に全く連絡はない．われわれの症

例はこの型に属する.TypeCは前二者よりも複雑なも

ので，その成因については，左第3及び第4偲弓の部

分的或は完全形成不全があるために両者の聞の背側大

動脈が遺残せるもの，或は，大動脈ヨ震が左第3及び第

H思弓と結合せず，左総頚動脈を作るためには両者の

癒合が必要であるのに，それがお乙らなかったもの，

であろうと考えられる．著者等の集計になる内外 117

例の内訳はT,peA49例， TypeB52例， TypeC.！例，

不明12例であった．

合併奇形：大動脈弓遮断が単独で存在する乙とはあ

り得ないといえる．上行大動脈は左心系より血液供給

をうけるが，下行大動脈は動脈管を介して右心系より

血液供給をうけるために，患者の生存には左→右短絡

が不可欠である．即ち心室中隔欠損が大部分の症例IC

認められる.Moller15l等の105例中99例に，本邦の8

例全例lζ認められている．大動脈弓遮断，動脈管関存，

心室中隔欠損lζ対してEverets-Suarez等9）はTriologyと

いう言葉を用いており， Lie12lは最近，本症を最初に

記載した SteideJ25lに敬意を表して， これらを合せて

Steidel氏症候群と呼ぶととを提唱している．心室巾隔

欠損のない例が Abbott!>,EvansBl，等によって報告さ

れているが，その場合でも何処かに左少右短絡の認め

られているものが多い．その他の合併奇形としては大

動脈弁下狭窄2)3)20），大血管転移5)10），総動脈幹20），肺

動脈両室起始症2)3）初），両側動脈管2）等が報告されてい

る．

症 状：本症に特異的な症状はない．血行動態か

らみれば differentialcyanosisが認められでもい〉ので

あるが，むしろ少い．乙れは左→右の大きい短絡のあ

ること，側面リ血行の発育の良いとと等によるものであ

ろう．われわれの症例でも cyanosisは認められず，股

動脈血の酸素飽和度は93.0%であった.Blake4l等によ

ればチアノーゼが著明な場合は予後の悪いことを暗示

しているという.Dorney8l等は偏側性の太鼓梓指を認

めている．心雑音は通常心室中隔欠損を伴うので，存

在する．心雑音のないものは心室rj1隔がないという乙

とよりも，巨大心室中隔欠損のために左右の balanced

shuntとなっているせいであろうと Bl比例等は言って

いる．われわれの症例では左右上肢の血圧に可成りの

差が認められた．心電図では右軸偏｛立，右室肥大，右

脚ブロ吋ク等の認められる例が多いが本症に特異的な

ものではない．本症の確定診断は心血管造影によって

得られる．最近の心血管造影技術の進歩によって本症
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の発見が更に増えるであろうことが期待される．

予 後：早期lζ死亡するものが多い． Roberts20J 

等の58例ド！こJ.j：！例が， Blake1l等のrn例1111.i例が，
Mehrizi131等の6例中 4例が何れも生後1ヵ月以内に

死亡している．長期生存しているものではPill、buryIRJ 
等の16才久会子が最長で，次いで Roberts20J等の14才，

重閃23）の8才，われわれの8才とつづく．長期生存の

条件としては側副血行の発達が必要であるが，そのた

めには， Merill14＞等によれば，中隔欠損から動脈管を

通って下行大動脈へ流れる酸素化血が側副血行の発達

lζ十分なだけの時闘をかせげる乙と，慢性の組織酸素

欠乏が1～2年内lζ側副血行形成を刺戟する乙と，出

生後大動脈弓とその近位分枝の高血圧が続くために，

既に存在していたけれども，発達の悪かった側副血行

を拡げるように刺戟となること，等が必要であるとい

う．われわれの症例では心室中隔欠損，動脈管関存の

ほかに右内胸動脈の拡張が著明で，乙乙よりの血流が

下行大動脈lζ入って下半身の酸素欠乏を補っていたこ

と，左総頚動脈より左腕の方に多数の側副血行の認め

られたこと，等が現在まで生存するのに役立っていた

ように思われる．

治 療：血行動態を正常にしてやるための血行再

建術が可及的lζ必要であるが，患者の大部分かλ｜後早

期lζ死亡してしまう乙と，術前診断が困難なこと，等

のためにこれまでに何等かの外科的低裂を加えられた

ものは自験例を含めて10例にすぎず，さらにそのうち

血行正常化が試みられたものはMer山 4）等， Quie19l等，

Ruiz Villalobos21）等Blake'>'!§, Roberts20＞’・r;:, Mehrizi13> 

等の2例， Pillsbury18）等及び自験例の 9例で，成功

したのは， Merill等， Ruiz V11lalobos ・:r;:, Blake '・r;-, 

Pillsbun等と自験例の5例である．大動脈弓と下行大

動脈の聞に直接吻合を行なったのは Merill等， Quie等

と自験例の3例で，生存しているのは Merill等と自験

例の2例のみである．前者は’l¥ve.主で左鎖骨下動脈と

下行大動脈の側端吻；＇＇！.後者については本文 l乙述ベアニ．

Ruiz Villa！日bos等はテフロン代用血竹で左鎖骨下動脈

と下行大動脈を来，＇iひ， Roberts等はテつロンで， Blake

等， Pillsbury等はすヴロン代用血管で上行大動脈と下

行大動脈の聞を繋いでいる．そしてRoberts等以外のt

例が成功している．なお自験例については近く心室中

隔欠損の根治術を予定している．

結語

術前lζ心血管造影によって診断をつけ得た大動脈弓

遮断，動脈管開存，心室中隔欠損を有する 8才の男子

lζ左総頚動脈と下行大動脈との吻合を行なって血行を

正常化することを試み成功した症例を報告し行．これ

は本邦最初の成功例で，国際的には5番目，直接吻合

の症例としては2番目に当る．

稿を終るに当って御指導と御校閲をいただいた恩師

木村教授にあっく御礼申し上げます．
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