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A 23 month old boy with a C-type complete atriov巴ntricularcanal and severe pulmonary 

hypertension was shown to have a respiratory infection which soon developed into respira-

tory failure and finally cardiac arrest, while awaiting corrective surgery. Resuscitation was 

successfully carried out but a severe pulmonary edema and cerebral damage with generalized 

cramps were elicited. Although the clinical picture of cerebral damage improved, the 

pulmonary edema progressed despite intensive conservative therapy for two weeks. 

Therefore, intracardiac repair was performed in an attempt to save the life of the child. 

The method of Shirotani et al. was used. 

Postoperative investigations revealed a moderate pulmonary hypertension with a 

pulmonary to systemic systolic pressure ratio of 0. 68 and pulmonary to systemic resistance 

ratio of 0. 55 and that there were no shunt, no tricuspid regurgitation and mitral insuffici-

ency of grade 1. In cases of extensive pulmonary edema concomitant with severe heart 

disease, conservative treatment is not effective. Surgical correction for the cardiac anomaly 

should be carried out. 

Key words complet巴 atrioventricuhrcanal, pulmonary hypertension, pulmonary edema, PEEP, 
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完全型心内膜床欠損！＇r日て1士，早期からうっ血性心不

全および肺血管の閉塞性病変をきたすことが多く，そ

の自然予後は不良であり，早期l乙外科的治療を必要と

する．近年， Rastelliら7)‘城行ら8】』とよりすぐれた

根治手術成績が報告されて以来，乳幼児例へ左手術適

応が拡大されてきた．最近，われわれは術前肺水腫を

惹起し， 内科的治療に抗して肺水腫が進行する Ras・

telli 分類のC型完全型心内膜床欠損frT~ーに対して根治手

術を行い救命した幼児例を経験したので，経過および

治療方法などについて報告する．

症例

症例・ 1才11カ月男児，体重 8kg.満期，安産，生

下時体重 2,300g. 生後5日目にダウン症候群の診断

を受けた．生後1カ月の時，心雑音および心肥大を指

摘され， Digitalisの投薬を受けていた． 生後3カ月

頃から気道感染を伴ううっrfn性心不全を反復し，生後

10カ月の時3週間入院治療を受けている．1才4カ月

で当科に紹介されてきた．ダウン症候群特有の顔ぼう

を呈し，るい痩および安静時チアノーゼを認めた．肝

は2償指触知し，心尖部でスリルを伴う Levine4度

の粗い収縮期雑音および2度の拡張中期雑音を聴取し

た胸部単純レ線像てιま，肺血管陰影が著明に増強し
ており，心胸郭比は0.62であった．心電図は著明な右

室肥大と－90度のti.紬偏｛立を示した．心臓カテーテル

検査所見は表1で示すように向肺血管抵抗性の高度肺

高血圧症および左ー右，右一左短絡を示した左室造
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表 1 Cardiac Catheterization Data 

Preop巴rative ! Postoperative 

Pressure 02-sat. Pressure 

SVC 3 

IVC 2 

RA 2 

RV 81/ l (5) 

7 

4 

58.5 

64.4 

70.5 

72.8 

73.5 

91. 5 

88.9 

5 

4 

4 

71/ 1 (4) 

71/31, 49 A

V

A

 

P
P
A
L
 

81/40, 59 

L V 1 85/ 1 (7) : 77. 9 105/ 2 (8) 

Ao : 81/40, 58 I 80. 8 105/68, 85 

0.68 

0.55 

Pp/Ps 1. 00 

Rp/Rs 0.83 

L to R shunt 41% 

R to L shunt 32~o 

影では，左房，右房が殆んど同時K造影され，少しお

くれて心室長中隔欠損孔を通って右室の造影されるのが

認められた また goose-neckdeformityも明白で

あった（図1) . 

以上の所見から，高度肺高血圧症および4度の僧帽

弁閉鎖不症を伴う完全型心内膜床欠損症と診断し，根

治手術を予定していた． しかし electivesurgeryを

待期中K呼吸器感染に羅怒し，極度な呼吸困難に陥っ

て，どli虚，当科K搬送されてきた．来院後間もなく呼

吸停止，ついで、心停止をおこした．ただちにI.C.U.に

収容して心蘇生を行ったが，数分おきに血性分泌物の

図 1



106 日外宝第48巻第1号（昭和54年1月）

(g/dりI(/)
A B A 8 A 8 

7.0 4g 1 20ml 4g 120ml 4g 160ml 

↓ ↓ ↓↓  

6 0 ~ －－・－－~－～・～～也一一一一.-/I,.
~－.,.L:r'"·- T.P. (g/dl）一一

tr 
，， ，，， 

5. 0 150 A: Albumin 

日：Blood 

4.0 i4 Albumin (g/dl) 
_.o-“ 

3 0 i 30 o-----－－－・・・
.er’ 

Ht（ガ）

D1g1talis O O I 3～0 0 I I mg/kg/day 

Dopam l円e9～5γ／kg/min 

Furosem1de 65～ 2 Omg/kg/day 

Nor ad lsoproterenol 0.09～0 .03γ／kg/min 

2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 1!¥ 

図 2

吸引を必要とする重症の肺水腫，全身産量密を伴う脳障

害を併発した．抗感嬢剤などの投与により， 7日後に

は全身痘鐙が消失し，意識も明瞭どなった．また各種

強心剤，利尿剤などの投与によりうっ血性心不全はコ

ントロールできたが，肺水腫はあらゆる内科的治療に

抗して漸次進行したため2週間後関心根治術を施行し

た．術前の経過は図2I乙示す．循環維持のためには，

Digitalis, Isoproterenol, Dopamine, Furosemide 

の他心蘇生後数日間の低血圧に対してはNorepineph-

rineが必要であった． 栄養は鼻注栄養を行ったが，

進行性の貧血および低蛋白血症に対して，総量400ml

の血液， 12gのアルブミンを分割投与した．図3はこ

の聞の血液ガス所見を示す.100～80mm H20の PE

EPで人工呼吸を行ったが，肺水腫が進行するにした

がって Pa02は漸減し，手術前日には， Fi021. 0で

もPa02は 40mmHgと低値を示した

1977年12月13日，人工心肺使用軽度低体温下に関心

根治術を施行した．左房斜切闘を行い，心内構造を検

討するど， Rastelliらの分類のC型完全型心内膜床欠

損症であることが判明した．これに対して，城谷らの

方法で心内修復を行った．まず共通自iJ尖ヒ共通後尖の

遊離縁を引きよせて共通房室弁輸の直径（20mm）お

よび心室中隔欠損孔の深さ（15mm）を決定した．心

室中隔欠損孔の閉鎖には半円形の Dacron-patchを

用い，心房ヰlj涌欠損孔に対しては心膜ノfッチを用い

た．図4で示すように，まず心室中隔右室側IC9針の

interrupted mattress suture をかけ， それぞれの

糸をパッチの弧状の部分lこ通して結紫した．そしてパ

ッチの上縁（直線部分） に5圭｜の mattresssuture 

をかけ，それぞれの糸をまず共通房室弁の中央部で心

室側から心房側に通し，さらに同一糸で心房中隔欠損

孔閉鎖用の心膜パッチの下縁を縫着した．この時点で

心室中隔欠損孔が完全に閉鎖さh.また共通房室弁輪

も縫縮されつつ形成された．ついで cleftを僧帽弁

側，三尖弁側で，それぞれ3針で結節縫合した．最後

に連続縫合で心房中隔三次口欠損を完全閉鎖した．

術後血行動態は Isoproterenol,Dopamineおよび

Furosemideを必要としたか，比較的安定した経過を

たとーった．呼吸状態も漸次回復して，術後7日目には

Fi02 0. 5で Pa0287mmHgとなり， 術後23日自に

は肺水腫による血性吸引物が完全に消失し術後27日自

に気管チューブを抜去することができた（図5). 術
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以上を呈する症例もあり3)' 早期に外科的治療を必要

とするものが多い．本例は高度目市高血圧症， 4度の僧

l帽弁閉鎖不全を伴い， 1才11カ月でelectivesurgery 

を待期中に呼吸器感染に羅患し，これが引き金となっ

て呼吸不全に陥入り，心停止に発展した．本例におけ

る肺水腫は心蘇生後に確認されたが，厳密には，後述

するように肺水腫が先行して心停止になったのか，あ

るいは心停止に引きつづき肺水腫が発生したのかは不

明である．肺水腫は一語で、いえば“abnormalextra・ 

vascular water storage in the lung，，のこどで，肺

毛細血管からの血奨成分の漏出量が，静脈系リンパ系

からの再吸収量を凌駕した時K生じ，一般に，初期の

5 図

案

大きな心室中隔欠損孔を伴う完全型心内膜床欠損症

はつねに肺高血圧症を伴い， f首帽弁閉鎖不全と相まっ

て生後早期に， l手口場合には，生後1カ月でうつ血性

心不全を招来する3). また，肺血管の閉塞性病変の進

行も早く， 2才ですでに Heath-Edward分類の3度

2カ月後退院した．術後6カ月の心臓カテーテル検査

所見および Cineangiocardiogramて，肺対体収縮期

圧比0.68，肺対体血管抵抗比0.55となお肺高血圧症を

残し， 1度の僧帽弁閉鎖不全を認めるが，短絡なくま

た三尖弁の逆流も認められず満足すべき結果をえた．

考
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段階から，間質肺水腫， H市胞堕Jlrli水腫および肺胞内肺 性心不全などが共存する肺水腫発生の準備状態下にあ

水腫10）に片類されている．そして臨床上，気道からの る．肺炎や気管支炎などの呼吸器感染の結果，気道分

出血によって肺水腫と認識するのは肺胞内肺水腫の段 泌物の増加，無気肺，肺毛細血管壁の損傷などをおこ

階であって，前2者の段階では気道からの出血はみら し，肺毛細血管透過性の冗進， H市胞内陰圧の冗進など

れない．このような理由から，本例にみられた肺水腫 を招来する．さらに重要なことは低酸素血症である．

は，心蘇生後に認められた肺出血の時期にはじめて， これが心筋収縮力を低下させて，うっ血性心不全を助

しかも急激に肺胞内肺水腫が発生したのか，あるいは 長させる．

心停止をおこす前の極度な呼吸困難の段階ですて、に間 治療方法として，当然諸因子に対する原因療法が必

質あるいはJlr~I白壁肺水腫に陥っていたのかは不明であ 要であり， 各種強心剤，利尿剤， ステロイドホルモ

るれ著者は間質あるいは肺胞壁l節水腫が先行して低 ン，抗生剤，レシチン， C D. P. cholineの他，鯵質

酸系ー血症を招来し，その結果心停止になった可能性が 疹透圧を上昇させる目的でのアルブ、ミンの投与が大切

大と考えてロる．肺水腫の発生因子として一般に次の である．低酸素血症，肺胞内陰庄の冗進に対しては陽

事項が挙げられている．肺毛細血管透過性の冗進，肺 圧呼吸が肝要であり2）＇その意義は，異論もあるがベ

毛細血管内庄の上昇，謬質量豊透圧の低下，リンパ系静 機能的残気量を増加させ，肺胞虚脱を予防することお

脈系からの吸収障害，肺胞内陰庄の冗進およびその他 よび肺胞内圧を上昇させて肺胞あるいは肺間質の水分

である．実際には，これらの諸国子が単独で肺水腫を 貯溜を防ぎ水分を血管内に移行させることにある！）町

惹起することは少なし多くの場合種々の因子が複雑 PEEPレベルに関しても問題があり，気胸発生の危険

に関与しあって肺水腫が発生するものと考えられる． 性，肺の部分的過換気の他，つねに注意しなければな

肺血流量の増加を伴った重症先天性心疾患において示 らないことは循環系に対する悪影響である． とくに

唆される肺水腫の発生機序を模式的に示したのが図6 hypovolemia, hypotensionの時 PEEPは心拍出量

である．疾患の本質から，肺血流量の増加，肺高血圧 を低下させるので注意を要する12）本例の場合， 11cm

fι 低蛋白血症，肺 surfactantの欠乏およびうっ血 H20以上の圧で中心静脈圧の上昇，血圧の低下をき

肺水腫の発生機序

図 6
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たしたため lOcmHzO以下で維持した.Powersらの 結論どして，重症先天性心疾患に併発したllrll水腫は

が指摘しているように，いくら高くとも左房圧より高 内科的治療だけで治療するこどが困難であり，全身状

い圧を加えないことが肝要であろう．また ZelisらIZ) 態の悪化する前に，早期に血行動態を正常化する心内

は次のシェーマで示すように混合静脈血酸素飽和度で 修復が唯一の救命手段ど考えられる．

PEEPレベルをモニターするのが最善であると述べて

いる．

Arterial Cardiac 
Oxygen x Output 

↑↑↓  

↑↑↓↓↓＝  

Mixed 
Tissue Oxygen → Venous 
Supply Oxygen 

↑→↑  

しかし，以上述べたような内科的治療だけで重症心

疾患に合併する肺水腫を治療することはきわめて閑難

である．図6で示したすべての肺水腫の発生因子の根

源である心疾患そのものを根治すること， すなわち

definitive surgical correctionがまた肺水肺の de-

finitive treatmentでもある．

本症に対する外科的治療どして，乳幼児例に対して

は，かつて肺動脈絞施術が行われたが，これは肺Jfll流

量の増加による心不全を予防するために有効であって

も僧帽弁閉鎖不全による心不全には無効である11）.心

内修復術として，両房窒弁を人工弁で置換する方法が

あるが4），乳幼児f71Jには不適当であり，また McGoon 

ら9）は共通前尖，共通後尖の Cleftを縫合し，心房一

次口欠煩，心室中隔欠損孔をそれぞれ心房側，心室側

から別々の2枚のパッチで閉鎖したが，その成績は不

良であった 1968"1= Rastelliらのは共通房安弁を中央

で切断して僧帽弁側と三尖弁側に2分割し，心房中隔

欠損子L，心安中隔欠損孔を 1枚のパッチで閉鎖し共通

弁の両断端をノぞッチに縫着する方法を報告して以米，

この方法が広〈用いられている．しかし，この方法で

は，パッヂに共通弁の両断端を縫肴するさい“縫いし

ろ”の分だけ弁尖（工却材iする欠点がある．この欠点、を

補う目的で考案されたのが城谷らZ,13）の方法で，共通

弁を中央で切断することなく，一次口欠損，心空中隔

欠損孔を別々の2枚のパッチで閉鎖し，この2枚のパ

ッチで共通前尖，共通後尖をサンドイツチ状にはさん

で共通弁輸を形成する．この方法のもう 1つの特長と

して，共通弁輸を縫縮しながら弁輪形成を行うので，

弁膜欠損の大きな症例でも弁置換を行うことなく弁形

成ができるという利点がある．
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