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A congenital absence of the main pulmonary artery had been rarely reported in 

Japan. This anomaly can o:cur in each side of the arteries and is usually apt to combine 

with patent ductus arteriosus and with tetralogy of Fallot. 

A 11-ycar-old boy entered the hospital because of fatigability after excercise. From 

the results obtained from physical examination, x-ray films of the chest, angiocardiograghy, 

right heart catheterization, EC心 recordings,pulmonary scanning (MAA) and bronchogr-
aphy, he was diagnosed as the absence of the right pulmonary artery with patent ductus 

arteriosus. Dissection of the patent ductus arteriosus, 1 cm in diameter and length respec町

tively, was performed under mild hypothermia with ether anesthesia白 Therewas a marked 

thrill on the left pulmonary artery which was disappeared immediately after surgery. No 

right pulmonary artery was observed. The right lung was greyish white in color and 

fibrous hard in consistency. The postoperative course was uneventful. 

Mechanism of the occurrence of a congenital absence of the pulmonary artery, 

symptoms caused by this anomaly and surgical treatment, especially managements of 

combined cardiovascular malformation, was discussed in the present paper. 

緒 = E司

先天性一側肺動脈欠損症は，1850年からlり日＇.Iに至

る約一IJHclζ僅か9例報告された稀fjf（：芯であった．

それらは剖検または開胸の際l乙発見されたものであっ

たが， Madoff-Gaensler-Strieder(1952）が11才女で臨

床診断しえたのを最初として，心臓血n造影法の進歩

普及lζ伴ない漸次多数報告され．わが国でも散見し，

特lζ榊原教授はその7例を経験して詳しい綜説を述べ

ている．本症は左右何れの側にも見られ，左側のそれ

には心大血行の奇形を合併することが多く， しかも

Fallot四徴症が大部分を占め，右側のそれでは合併奇

形は比較的少なし動脈管閲存症が多い＜Sherrickら

lリ計三．片山川ら lリ63）.われわれが遭遇したのは後者の
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l例であって，動脈管閲存症に対して手術を加えた．

かかる例はまだ数多くないので記述する．

症 例

11才，男

主訴運動後の易疲労性

現病歴 生後間もなく前胸部の変形（［気付かれ， 2

"I 1iif，学校(iJJ't体検査で心雑音を指摘された．’L米よ

くかぜをひいた．運動は他の児童とi'iJちにできるが，

l1lj[[Jf到した夜lζ疲労を訴える．現（1:11主l欧＇J硲疾はな

く， 1 ;:i.ρ，火 ~II，チアノーセ‘を米たしたζ ともない．

既往歴 /J＼バーはi的！「JJ.出＇IJl!.i休重 3200g. 怠児の母

親は妊娠中符交を認めなかった. s・.r11!1，属桃腺を摘

J:L:さオctニ．

入院時所見（｜附和』：！q:~月 301二｜）身U27cm, f+:芹；＿：：：i

l¥g. ·~2 必Z川：；．司ii'li\11平脈ー 血圧 l l~ ／70mmHg. 胸部は左

前か行明lζl膨｜悔し，右前一卜が僅かに陥凹する，心は濁

音界が上界苛＼：1/IJJl,",J.左界／ι乳線より Hlli指外側，右

界正ドj:1線上で，心尖，：；1；，底部lζ収縮!t/J性純音を聴取

し， ζれのi1l1!量点は右第三肋間にあって，右類，＇＼j；，左

府， 7-lf部lζ放出する．右JlilH廿J，診k鼓音を＇（し！民l診上

呼吸十＇＼［.＇，＂（砕し その他lζは頭部， ffi部， ！Fi部，凶肢に著書

変を認めな~ '• 

レ線写）＇ 1; 1•- .¥ （象で右II付与ヤ

図1 !ITT和12¥f:8月

陰影拡大，右第 l' 2弓大，左第 l弓小.~J\ 2弓やや突

:H，第3，いJ人：.:f:i!Jili野滋明で血管像貧（｜対 1. 2 J. 

心胸郭比日：i o，； . 心血代造~~＇ζて， llni動脈幹より左肺

動脈への造影剤流出は正’前であるが， :f1JJni動脈への流

出を認めず，プ正案右室ともに大（図3，」）．

右大腿動脈よりの左心力テーテル法では，動脈管よ

り左肺動脈lζ入る（図5ん また大動脈造影lζより右

肺lζ至る組｜径の血管像を認める（図6). 

{i心カテーテル法lζて，右室，左lliii動脈圧が向く，

nm動脈球日目， 左/Jili!fw脈の両者素飽和1度は 1・.Hしている
（表1) . 

心電図では正常~4~，垂直心，左室右室肥大．

心音図は心尖第 l音強盛，全収納期性雑音あり，内

表1 右心カテーテル法所見

MPA 

LPA 

LP . .¥ ¥¥t"dge 

IV<_、

！巨 m『I

li/-L. I 83.2 
7／ー5 : 81. 0 

75～戸（）1-10 1 ド2.0

75／ー10 ; 85. I 

75/'2月 ； 92.3

c1i/2s i 93. o 

.:18/1.:1 I 92. 7 

fi/-.:l i 81.0 

図 2
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図3 1ヲ外頚静脈より造影剤注入

図 4 

図5 逆行性大動脈カテーテル法lζて左Jlili動
！派lζ入る

音ではすイアモンド型を呈する．肺動脈弁口部ではめ

1音後タイアモンド型雑音．

肺スキャンニング Ii¥1主.－＼ 1で， Lillrii：こ RIが入ら

ない．

気'i'l'支造影lζは著変を認められない （図7). 

一般的政ずれJ'i:,f/!(:J:，赤血球教4州万， Hb 16g/dl, 

RA(-), CRP （－），λ、Lol:!:'i.血清蛋白7.3g/dl, 
責痘指数5, ZTT 5. 3, TTT 2. 5, CCF ( -H-），アル

カリフォスフ ァターゼ 1~単位，アミラーゼ 7：！単位，

GOT '.22, GPT 20, LOH 370単（1'1:. 血清Hi向l(o質は

Na 137, K 4. ti. !II日 I.'1. Ca 』7，じlW.'im Eq/I. 

’U気jノj；動で＝は血清蛋白 7.•g 'di, A.I r 予ii.~. 二 I (; :L .). 

町 G 9. 2，う－C 6. 9. y-G l己7%，主 I(;'.!. 1. 

診断右腕動脈火Hil,i，動脈管関存症．

手術（昭和43年 3Jj 8 Iヨ） 人工心肺装置を準備l.

GOE I隊俳.30 C Ill f j;//nlの下［ζ，左前外側方IJHJ胸， IJ旬

骨横断．左側lは通常より陥赤色，硬度僅かIC噌l.周

囲lζ癒着を認めに 心は拡張し冠状血管軽度蛇iI，左

附J重]J脈上lζ振顕著I ll ）.肺動脈幹は著IY~tと大きく 3cmQ![ 

径であり，左ilili動脈を出すか，右側にはその痕跡さえ

認めない.1王肺ffi)J脈と大動脈との聞に動脈管が閲存し

1 cm直if, I cm長で大動脈とは鋭角をもって迎がふ．

動脈管切断後娠頒は消失した．なお右肺は灰白色， E史
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図6 逆行性大動脈カテーテル法
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図7 気管支造影

内腔狭少化

く線維性で，その表層lζ肺門部より 1～2mm直径の血

管が数条走り，一部蛇行している．胸腺は肥大．

術後経過は順調で4月“日退院．

肺組織所見： 左肺の気管：L 血管l乙は著変なし肺

実質lζ軽度のうつ血があり，心臓弁膜障害細胞が散在

している．また軽度の無気llrii，気腫様の部が部分的に

混在している． 右Jlrliの動脈監は著明l乙肥厚し内腔は狭

少化している．肺笑質では限局性l乙無気肺の部があり

肺胞腔は狭少，肺胞堅苦は肥厚し，肺胞内l乙コレステリ

ンの析出， 大型喰細胞の出現，間質にリンパ球の浸潤

がみられ．慢性肺炎の像を呈している（図8～ 11).

考案

以上われわれはいわゆる右肺動脈欠損，動脈管関存

のl症例を述べた．榊原らも述べる如く肺動脈欠損を

先天性か後天性かを鍛別しえない場合があるが，心臓

血管造影で1側肺動脈が完全に造影されず，大動脈造

影で異型の大動脈分校を同側lζ証明しえた際には先天

性といえる ICaroら，Steinbergら，Poolら，榊原ら，
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Winshipらにわれわれの症例は右肺動脈が完全に造影

されず，手術時lこ＇li'Jftしでも肺動脈幹より右町ii動脈の

分l岐ー索状物すら認めず，また臨床的IC重症肺感染症

を繰返す乙ともないので，先天性のものと見られる．

本症は肺動脈の発生学を知れば理解し易い．幾多の

光人が詳述しているが，要するに肺動脈は3つの部分

から形成され.1) 動脈幹中断形成によるJlili動脈幹形

成， 2) '-fl 6鰍弓動脈より左右Jliti動脈の近位部形成，

3) lfrli原以内の原始血管より肺内）Ji!'動脈が形成され，

i!r 々連指~iする．従＊第 6\Q~弓動脈発行JI\常により本症

が発生するといわれたが， Cuc'CJら（196-1）は本症は

動脈幹111隔形成の錯誤によると明快に説明し，かかる

考え方は己tC爪hneiderman( 1川計）も陥ポしている．

例えば本；例の如きれ間i動脈欠t.lll1ドUJJC1i＇機伝を考える
と．動脈斡内の右隆但が正常よりもrf仮IHζi桶位し，左
右肺動脈起始部の中聞に位置すると，左lli1i動脈は動脈

幹より起始するが，右目iii動脈は大動脈より起始するζ

とになる．また右第6鰍弓動脈がIjj大動脈lζより中

偲側に注リ｜されると近位部が消失しれ11mの肺動脈は腕

頭動脈よりi出始する．さらに第6鰍弓動脈必(IL部は動

｜派れとなるが;1_1;:通退化消失し，乙乙lζ休循環と肺循環

とは連絡が断たれ，右！賄は公¥'i'r文動脈からの側刷血行

路lζより文配される乙とになる．なお左llili動脈欠損症

もほぼlii]t:J'iな工合lζ説明される．

従って木瓜（j, Il~i動脈幹，』di内出Ii動脈は存 （Lし左ま

たは右踊liif!JJJ派が欠損するために， Hi々 の名祢が品うり，

congenital ab時 neeof the pulmonary artery, unilateral 

pulmonary 川町、川 (Nadasら 1953),aplasia of one 

pulmonary artery (Fisherら 1959),congenital absence 

of a main branch of the pulmonary artery 1日teinberg

ら 19:J:s1, proximal interruption of a pulmonary arch 

i Ander,on-Char－入山!11' lリc,KI, absence of a primary 

divi,ion of the pulmonary trunk I ( ¥1cci-D川 le-l，町、is

19竹いなどと，j~；印されている．

臨床 ：われわれの例は自覚泊二状は軽レ． S'""1らに

よれば1飢｜！！白Ii動脈欠損は無症状であるものが多く， Jlifj

尚血J:El1£は19%に認め，小児早期lζ存配すると右心ィ、

全のため死亡する．もし）Jill高血圧痕が発生しなければ

長く ~（｛ しえて， Pool らの例は 6:1 才で／｜イf1j・1であっ

た．しかし 1~ l1巨と他の心大｜［札J白，の ~j'形とを合｛月すれけ，

死亡主,f＼が，：＇：jく，メ、、

つたという．

諸家の報告をみると，木症に特徴的な症状はない．

しかし肺高血圧あるいはその他の奇形を合併すればζ

れに基づく症状を呈する．普通に挙げられる症状は，

呼吸器系感染を繰返すこと，略血（Ferencz1961），中

等度の運動や労作後の呼吸困難などである．

他覚的lとは忠側胸郭が小さく，呼吸音は減弱，心－

縦隔は患側へ偏位し心陰影の拡大を思わせる．奇形の

合併せぬ時は心音lζ 片：従なく心底部で第2音 ejection

click，肺Ii動脈不全の雑｛＇i,.ti心室第3音を聴取するζ

ともある （Swanら）.合併症があればζれに応じて心

雑音を聴取出米，われわれの例では先ず動脈管関存症

を疑った．心電図lζ関しても奇形が合併しなければ正

常であるか，肺，・，可血[J'J,'1＇，奇形を 合併すれば右室肥大

なとを米ーだす．

レ線的ICは胸部単純織影て， Newmanら(1964）は，

1）ー側肺または朋i業の異常な透明像 肺循環は

レ線tの dens向 lζ関連するが，深吸気をすると肺か

ら血液が駆出され，普通の像より明るくなり，呼気時

lζは階くなるが，l序気時吸気時ともlζ同様lζ明るいと

町Ii血行の減少を示す．

；つ 全肺野は aerated （空気が入っている）である

が，，：，tt側nmの特有iは正常かまたは低下する．左右のj附
の大さは不1111. I陶羽iイ＜l~j斉となる．肺気腫が{f:fEする

と大となる．

3) 店Ii門血'i':.'I象減少，“hilarcomma”の欠如．

-IJ Jlitiまたは肺葉が呼吸JI与拡張～収納しない．

5) 忠側への縦附偏位またはヘルニア.I肢息時患側

へ呼息時健側へ縦断が備位する．

6) H寺lとは窓側繊附肢が肺膨脹不充分のため，；＇ :j{立を

とるととがある．

以上の場合には心臓血竹造影を行なう．しかし例え

ば Fallot 凶徴疲のll~J＇右腕動脈の撮影されないζ とがあ

り， Rockoff-Gilbert(1965）は functional pulmonary 

atresiaと呼ひ， 注意を喚起している．

なお逆行性大動脈造影により副血行路としての休循

環系動脈によるJliHi雀流を発見する乙とが診断L，治療

上重要である．乙れはt行大動脈，脱頭動脈であるζ

とが多いが，われわれの症例ではかかる大きな動脈を

見出しえず， 気＇n支動脈であろう．
公L行止：造影では＇'ii'i.状公（'i'1，＇支拡援が多く，時には先天
性気＇［＇：.＇支拡張を合併することがあるの teinbergら1953.

Findlayら 1951). 乙の両者ーにつき，血管の変化を原

発とする人（Belcher-Pattenson1957¥ 気管支系の変

化を原発とする人 （Marg口linら 1959,Gebauer-Mason 

1959）なと見解は一致していないか，われわれの症例
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では気管支lζ著変を認めなかった．

肺の病理組織学的所見は，合併奇形，肺，：：G血圧症の

有無などにより多種多様である．合併奇形のなかった

Schneiderman (1958）の生後6週男子例では忠側肺の

充血浮腫，細動脈内膜増殖があり， Dunnill-Ro田 (1961)

も欠領側肺組l動脈内膜増嫡，他側の極めて軽微な動脈

墜肥厚を認めたのみである．しかし動脈管関存症など

を合併すると肺高血圧を米たし店Ii内細動脈の変化， ~E:

!Cl ~I膜，内膜の肥厚別殖がみられ，かかる変（じは若年

者より成人lζ強い隊である！Caroら1957,S'"mら印刷

の例）. また店ii動脈欠損側刷iでもこれを支配する異型

の体循環系動脈によりその変化が極々であり ~1~膜の肥

厚がみられる． Anderson-Char-Adams (Iり円引の右ilrli

劫脈欠民，日ii山血圧症の例では左肺細動脈r/I膜肥厚，

右肺のは外！民肥厚があり 1jc1膜内膜lζは著変がなかった

といい，われわれの症例も患側の肺細血管の変化を認

めた． なお Fallot四徴症を合併するものでは，例え

ばMcKim-Wiglesworth0954）ては左右肺には差がな

く，中膜に多数の滑平筋線維が僧殖していたという．

処置合IJI症，合併奇形の有）！！（により異なるが従米

保存的処宵と手術的処置がある．

保存的には

1）肺感染症があればすぐ処置するのteinbergら

1953, Newm孔11 ら 1964入

2l 肺｛：j血圧症を起こす様な激しい労作，運動は禁

忌である. Steinbergらは健康人では肺血流量が3倍

まで憎加しでも肺動脈圧は冗進しないがさらに大にな

れば圧は上昇し，心拍出量が2倍になると肺動脈圧は

軽度上昇する，従って肺感染などがあればなおさら激

しい労作を避けるべきである．外科手術的lζは各穏方

法がある．

(I) 患側肺刻除術

1) 特lζ重症肺感染症を繰返す場合

Newman-Tarasidis-Chai (1%~ lは26才女の肺炎，肺

感染を伴なった例に，また37才男およびω才男の肺感
染， irf5血を来たした例l乙肺刻除を行ない，まだ特別な

例としては Bogedainら (1962）は47才男先天性気竹・

支拡張，血友病合併例に肺刻除を施行し 1年後lとは症

状が消失したという．むろん症状の認められない例は

手術の適応とならない．

2) 稀には休循環系動脈から肺への血流量が異常に

大で肺充血，さらに心拡張または不全を；：！ぐたす様な場

合lζは，この異常血流量を減少するか，述、断乃至肺刻

除，あるいは新しい血行路形成が考えられる．

肺刻除をしても右心の仕事は変らず，肺動脈圧も安

静H寺正常， 労作時程度上昇する CMadoffら 1952!.

しかし患側肺への有効気管支動脈流量が増大すれば左

心の仕事は増し動静脈シャントとなり左心不全になる

のでかかる場合lζは肺劉除または異常動脈の結殺によ

り生命を救いうる．

なおかかる異常血行のため肺血管床がその高血圧に

耐えず肺実質内出血， I格血を来たせば閲胸術，肺刻除

の適応、となる.Maier 1 I <fit)の 9才男例も肺炎，咳

鰍， R雪血があり店ii易リ除をうけている．

I II ) 次lζ肺刻除まで行なわずとも， ililiへの異常の

休循環系動脈の血流量が大なるH抗日殺する人もある．

Mudd-William-Riberi (I川llは生後14週児子，動脈＇n’
開存，，・，・，右il1ii動脈の大動脈より起始する例lと対し，乙

の両者を結鉄したが不幸な転帰をとった．

（皿） ー側肺動脈欠煩症があっても，肺内肺動脈の

大である場合にはこれと肺動脈幹との聞に血行を再開

しうる．例えば腕頭動脈がその肺を支配する休循環系

動脈である時にはζれを肺動脈幹と吻合する可能性が

あり（Winshipら I叶ti/), また大動脈から肺動脈の起

始する場合には， 乙の肺動脈と Jliij動脈幹との聞に

graftを用いて吻合する乙とが出来る. Maier (1954 l, 

.¥nd-ersonら (1958）は ζのような方法を暗示し，

Caro-Lermanda-L、川1メ (1957),Armer-Shumacker-Klatte 
(1'.lfil ), Redo-Foster-Engle-Ehlers (Iりh:l1, Winship-

Beck-Schrire : I川，，らは実際lζgraftを移植しだ．例

えば Caroらの例は23才男，右肺動脈欠損，上行大動

脈より肺内航動脈紅／if；，動脈管開存症があり，労作時

呼吸困難漸憎，動脈管の逆短絡なく，これに対し動脈

代閉鎖，右肺の肺動脈幹との聞に Ivalon graftを移植

したが死亡した．同様な症例l才男l乙対し， Redoら

も Teflongraftを用いて成切し， Armerらも成功し

だが， Winshipらは不成功lζ終った．

わが国では榊原教授がその可能性につき言及されて

いる．われわれの症例ではかかる吻合をなすのに有効

な大きさの肺動脈伐（立見出しえなかった．

(N) 心大血管奇形を合併する場合の処置

われわれの症例の加く布肺動脈欠損は動脈管閲｛（症

を合併することが多いが，臨床症状の現われて来たこ

と，逆短絡のないこと，肺高血圧を米たすことなどの

理由で， 動脈管閉鎖手術を行なった． DuShaneら

(1960）の 10ヵ月女例では大動脈圧 80/:¥:>, 肺動脈圧

60/36mmHgで，開存動脈管を結殺したところ当日死亡

し，剖検により右肺のilrli動脈が上行大動脈より起始し
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ていることを知った.S＂＂＂ら (1963）の 25才女の左

肺動脈欠1w,・1；，右大動脈弓，右動脈管関存症例は， 30

oc低体温下にl：~＇i主として心雑音が消失した．動脈管閲存

症単独の場合と同様に，早期p：：動脈管を閉鎖すると肺

高血圧は可逆である．

次lζFallot四徴症は左肺動脈欠慎症に合併する乙

とが多いが，肺血γ：！本低 F，肺血管抵抗増大し， Blalocl《

手術も危険を伴なう (Bialoci《 (Iリl引 .Poolら (1%'.!l

も当時8例の根治T術中1例しか成功しておらぬとい
うか，Winshipらの如く Fallot四徴疲線治手術成功

例も出ている．

何れの外科手術lζ対しても，肺動脈庄lHtcは心停止

を米たしうるので充分注意しなければならJム

結 語

われわれは， 11才男，右肺動脈欠煩症，動脈管関存

症の症例IC，動脈管閉鎖手術を施行して治癒せしめ

た．先天性一側刷I動脈欠損症の発生機転，症状につい

てJ心、 とくにその外科的処置，合併奇形の処置につ

いて言及した．
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