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　左心低形成症候群
動脈管依存型心疾患

　　　　ショック

左心低形成症候群の2例

阿部淳一郎，中川　洋，渡辺修
　　　　高柳　勝＊，小泉善嗣＊

はじめに

　左心低形成症候群（Hypoplastic　Left　Heart

Syndrome以下HLHSと略す）は新生児期に不
幸な転帰をとる代表的疾患の1つである。その臨

床症状は必ずしも明らかなチアノーゼ，心雑音な

どではなく，病初期には看過される可能性があり，

致命的なシ・ック状態で発見されることが多い。

従って早期診断，早期からの内科的管理が重要で

ある。今回，我々はHLHSの2例を経験したので

若干の考察を加え報告する。

症 例

症例1　日齢2　男児

主訴：多呼吸，陥没呼吸，四肢冷感

　家族歴二特記すべきことなし

　現病歴：1988年5月23日，在胎39週4日，自

然分娩。出生体重は2866g，　APGARスコアは1

分で9点と出生直後は問題は認められず，生後24

時間目頃より何となく活気がないという印象は受

けていたが，心雑音，チアノーゼなどの異常は指

摘されなかった。5月25日より哺乳力低下，さら

に多呼吸，陥没呼吸を認めるようになり当科へ紹

介となった。

　入院時現症：顔色はdusky，口唇は軽度のチア

ノーゼを認めた。大泉門は平坦，頭血腫は認めな

い。呼吸音は清，心雑音は認めないが心音は充進

していた。肝は4横指触知し，四肢末端は冷感が

あり，拍動は触知し難かった。診察中に突然の無

呼吸，チアノーゼを認めたために直ちに蘇生を必

表1

WBC
RBC
Hb
Ht
Plt．

PT
APTT
Fibrinogen

FDP
PH
PO2

PCO2

HCO5
B．E．

Sat．

　13200／mm3
405×IO4／mm3

　　13．9g／d1

　　40．2％

14．8×104／mm3

　26％
　150秒以上

　52mg／dl
　　5μ9／ml

7．278

52．4mmHg

33，7mmHg
15．3mEq／L

－
10．4

80．8％

GOT
GPT
LDH
ALP
CPK
NH3
BS

Na
K
Cl

Ca

P

BUN
Cr

T．P．

229

　72

2286

195

944

115

　90

Iu

Iu

Iu

Iu

Iu
μ9／dl

mg／dl

7．8mg／dl

5．O　mg／dl

27　mg／dl

3．O　mg／dI

4．3mg／dl

　仙台市立病院小児科

＊東北大学医学部小児科
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要とした。

図1．

　検査所見（表1）：［fll液ガス分析（heel　cut）は

pH　7．278，　PO252．4　mmHg，　PCO233．7　mmHg，

HCO3－15．3　mEq／L，　BE－10．6，　sat．80．8％と著

しい代謝性アチドーシスを認めた。GOT　2291U，

GPT　7211U，　LDH　22861U，　CK　9441U，　NH3115

μg／dl，　BUN　27　mg／dl，　Cr　3　mg／dlと上昇し肝腎

機能の低下を認めた。末梢血ではWBC　13200，

RBC　405×104，　Hb　13．9　g／dl，　Ht　40．2％と異常は

なく，PT　26％，APTT　150秒以E，フィブリノー

ゲソ52mg／dl，　FDP　5μg／dlと肝障害を示す所見

であった。

　胸部レソトゲソ所見（図1）では心胸郭比60％

と心拡人を認め，左第4弓の挙十，肺うっ血像を

認めた。断層心エコー法（図2）では四腔断面像で

は左心室は明らかに描出は出来ず，僧帽弁閉鎖も

認めた。また，大動脈弁閉鎖，内径2－3・mmの上

行大動脈，7－8mmのPDA，　PDAを介する右　左

短絡，心房レベルの左一右短絡の所見より動脈管

依存型の心疾患，HLHSを疑った。

　入院後経過及び治療二初診時の状態はPDAに

依存する体循環，及び肺うっ血によるショック状

態と考え，PDAを開存させるためにプロスタグラ

ソヂンE1製剤（以下PGE1と略す）を持続投与し

（0．05μg／kg／min）体血流を確保し，心原性シ・ッ

クに対してカテコールアミソを投与した。血液ガ

ス所見は改善したものの，尿量は0／1比0．1以下

と確保されず腎不全は進行した。5月26［，診断

の確定のための血管造影及び手術を前提として仙
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図2－a　AAO：ヒ行大動脈

　　　DAO：卜行大動脈
　　　AAOは内径2～3mmと低形成である、
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図2－bPA：肺動脈
　　　PDAは7～8mmの内径を有し，　PAから
　　　の右　左短絡の径路となっている。
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図2－cASDを介して左房から右房への短絡血流
　　　を認める。

台循環器病センターへ転院となった。擁骨動脈か

らの逆行性動脈造影では低形成の上行大動脈と

PDAからの短絡血流が逆行性に流れ込み，これに

より冠血流が保たれていた。（図3）人動脈は起始
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図3．梼骨動脈からの逆行性動脈造影

部まで造影されるが大動脈弁の開放は認められ

ず，僧帽弁閉鎖，大動脈弁閉鎖，心房中隔欠損，

PDAを伴うHLHSと診断が確定した。　PGE1投

与により状態を安定させ腎機能の回復を待って

Norwood法による姑息手術を予定したものの，

腎不全の進行による肺出血のために6月6日死亡

した。

　症例2　日齢1　女児

　主訴1異常心音，四肢チアノーゼ

　家族歴：特記すべきことなし

　現病歴11988年7月25日，在胎38週1日，自
然分娩。出生体重2364　g，　Apgar　」Kコアは1分で8

点と出生時は問題がなかったが生後20時間ごろ

より，四肢の冷感，チアノーゼを認められるよう

になり酸素投与を受けていたが，生後26時間目頃

より異常心音が出現し当科に紹介となった。

　入院時現症：顔色は淡紅色であったが，四肢末

梢は暗紫色であった。呼吸音は清であったが，心

音は1，2音とも充進し，心雑音は認められなかっ

た。肝はL5横指触知し，四肢に軽度の浮腫を認め

たが，拍動は触知した。

　検査所見（表2）：血液ガス分析（heel　cut）は

pH　7．419，　PO243．9　mmHg，　PCO234．1　mmHg，

HCO3－15．3　mEq／L，　BE－10．6，　Sat　80．1％とほぼ

正常範囲であった。BUN　g　mg／dl，　Cr　O．9　mg／dl

と腎機能障害は認めずシ・ック状態には陥ってい

ない所見であった。末梢血ではWBC　17000，　RBC

631×IO‘，　Ht　70．8％，　Hb　23．7　g／dlと過粘度症候

群を思わせる所見であった。

　胸部レントゲソ所見（図4）では心胸郭比45％

と正常で肺血管陰影はやや増加と明らかな異常は

認められなかった。断層心エコー法（図5）では四

腔断面像で左室は描出されず，僧帽弁の開放も認

彩…

図4．

表2

WBC
RBC
Hb
Ht
Plt．

PH
PO2

PCO2

HCO5
BEE
Sat．

　17000／mm3

631×IO4／mm3

　　23．7g／dI

　　70．8％

21ユ×104／mm3

　7．419

　　43．9mmHg

　　34．1mmHg
　　21．8mEq／L

　－1．3

　　80ユ％

a
　
L

N
K
C
Ca

P

BUN
Cr

TP．

137　mEq／L

　6．9mEq／L

105　mEq／L

Z8　mg／dl

5．O　mg／dl

9．O　mg／dl

O．9mg／dl

5．7mg／dl

Presented by Medical*Online



38

H白弱E．N命H口良　　村o只XXO　B“y▼

籔』
㌃　ぽ

　
　
“

　

　

5

　
口
0
1
5
ε
F
O
O

熟言華・き撰警字
・ぎ蒙㌢パii；ll
　　　　　　　　　　　　　　nnn直o

図5－aLA：左房RA：右房
　　　LAは小さく、僧帽弁の関放は認めない。

　　　ASDは径5mmであり．肺静脈血は右房へ
　　　と流れる。
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図5－bPDAは内径5～6mmとほぼ左肺動脈と同
　　　じ太さである。

め難い。また，内径2－3mmの上行大動脈を認め，

内径5mmのPDAを介する右一左短絡，心房レ

ベル左一右短絡を認めた。症例1と同様に動脈管

依存型の心疾患，HLHSを疑った。

　入院後経過及び治療：入院当初の胸部レントゲ

ン所見では心拡大はなかったものの数時間後には

心胸郭比が50％を越え，肺血管陰影も増強したた

め，心不全に対しカテコールアミンを投与した。血

液ガス分析所見下肢の血圧，0／1比1．0以上と尿

量は保たれてPDAのpatencyは良好と判断し，

PGE1は投与せずに管理を行った。7月27日には

診断の確定及び手術のため東北大学医学部付属病

院へ転院となった。梼骨動脈からの逆行性動脈造

影では直径2．5mmの上行大動脈，　PDAを介する

短絡血流が逆行性に流れ込み冠血流は保たれてい

図6．僥骨動脈からの逆行性動脈造影

た。（図6）

　僧帽弁閉鎖，大動脈弁閉鎖，心房中隔欠損，PDA

を合併するHLHSと診断した。幸いにもショッ

ク状態に陥らず，腎不全，肝不全もなく，7月30

日にNorwood変法で姑息手術が行われたが術

後，体血流を自力で維持するまでにはいたらず不

幸な転帰をとった。

　2症例とも救命するには至らなかったが，症例2

が幸いにも過粘度症候群が合併し，四肢末端にチ

アノーゼを認めたため小児科への紹介が早くなり

PDAの閉鎖によるシ・ック，肺血流の増加による

肺うっ血を呈する前に治療を開始することが出来

た。逆に症例1の様にショック状態に陥ると外科

治療に至らず死亡し予後は絶望的なものであっ

た。

考 案

　左心低形成症候群は左心閉塞性病変と左心低形

成を持つ先天性心疾患の1群と定義されてい
るエ）2）。本症は一般病院に於いては遭遇することが

少ないと考えられているが，新生児期に死亡する

ものの中では最も頻度の高いものの一つであ

る3｝4）5）。本症はその血行動態から体循環を維持す

る唯一の経路である動脈管の開存の有無及び出

生後増大した肺静脈血が左房から右房にうっ血す

ることなしに流入できる大きさの卵円孔が開存し

ているかにより生死が分かれる。つまり，新生児

期に於ける循環動態の変化が本症の臨床症状を誘

発し，ショック状態に陥れてしまう。程度の差は
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あっても必ず新生児期に発症する重篤な疾患であ

る。本症が小児科医からみると希な疾患であると

いう認識があるのにも拘らず，死亡例が多くみら

れるということは発見の困難さを物語る。一般に

出生時には正常に見えて，合併する奇形も多くは

なく，この時点では看過される。また，症状も必

ずしもチアノーゼ，心雑音ではなく新生児では非

特異的な多呼吸，呼吸困難などであり，敗血症，先

天性代謝異常症，脳出血などとの鑑別が必要で，本

症も可能性の1つにおいて迅速な診断が要求され

る。

　診断法については断層心エコー法が最も安全か

つ有効である。心尖四腔断面像で明らかな左室の

低形成を認め，僧帽弁は弁尖の動きをわずかに認

めるか，或は全く開放せず，血流を認めない。左

室流出路は認め難く，大動脈弁は閉鎖または弁輪

径の小さな大動脈弁を認める。上行大動脈はきわ

めて低形成であり，下行大動脈はPDAを介した

Ascend｜ng
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Blalock－Tauss‘g

　Shunt
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De⑨cendlng

Ma■n　Pu｛monary
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＄

墨
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　　　　　　　　　　　　　　　　C．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　D．

　　　Procedure　for　palliation　of　HLHS．A，The　heart　with　aortic　atresia　has　a　diminutive　ascending　aorta　and　aortic　arch

and　a　large　patent　ductus　arteriosus．　B，The　main　pulrnonary　artery　is　transecred　and　an　incision　is　made　in　the　ascending　aorta　and

aortic　arch．　C．　The　distal　main　pulmonary　artery　is　oversewn　and　the　distal　anastomosis　Qf　the　4　mm　shunt　is　established．D，The

main　pulmonary　artery　is　anastomosed　to　the　ascending　aorta　and　aortic　arch　and　the　ductus　arteriosus　is　ligated．

図7．（Circulation，68；104，1983より引用）
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血流が流入し体循環が維持されているのが描出さ

れる。さらに梼骨動脈からの逆行性の動脈造影に

よりPDAを介して逆行性に上行大動脈が描出さ

れさらに冠動脈の径，走行も明らかとなる。

　外科治療は従来，生存が困難な疾患と考えられ

ていたが1981年にNorwoodらが2期的根治術
を6）7）考案して以来生存例が得られるようになっ

たが，図7に示すように狭い上行大動脈をPDA

起始部に至るまで縦切開し両大血管を吻合し，単

一の血管として体循環を右室で維持して行く方法

である。2期手術はFontan手術を行い機能的に

根治させるものである。しかしながら，外科手術

を行う前にシ・ックを起こす例が多く症例1のよ

うに術前に死亡する例が多く，治療成績の向上の

ためには内科的管理が重要である8）9）。日常の診療

の中では呼吸状態の悪い新生児をみると酸素投与

を行い肺疾患，心疾患の鑑別のHyperoxia　Test

を行うが，本症のような動脈管依存型の心疾患で

はPDAの収縮を促進し，肺血管抵抗を低下させ

ることにより肺うっ血を来し，ルーチンが思わぬ

結果を招くことがある。また，ショックの改善に

カテコールアミンを使用するが，末梢血管抵抗の

増大のため循環動態が変化し肺循環への血流が増

加し，肺うっ血を増強することがあり，酸素投与

と共に増悪因子となり得ることを肝に命ずるべき

であろう。薬物療法としてのPGEI（プロスタンヂ

ン，パルクス，リプル）の投与は動脈管の開存状

態を安定化させ，体循環を確保し，腎不全，肝不

全などの致命的障害を予防し得る。本症と診断し

たならば速やかにPGE1を投与し，過度の酸素投

与を行わずに外科医の元に送り込むのが肝要であ

る。さらに，我々小児科医がショックに陥らない

ようなレベルで診断するためには胎児エコーから

の情報が有用であり1°），産科，小児科そして胸部外

科の密接な連携が治療成績の向上へと結び付くも

のと思われる。

結 語

　左心低形成症候群の2例を報告した。本症の救

命率を上げることは容易ではないが早期診断，早

期からのPGEI投与がシ・ックの予防に重要で

あり，過度の酸素，カテコールアミンの投与を避

けることが内科的管理の上で必須である。

　本稿を終えるにあたり，仙台循環器病センター小児科

河村　司先生，東北大学医学部小児科　尾形　寛先生に

深謝致します。

　本稿の要旨は第17回東北小児心臓病研究会（1988年

12月仙台）において発表した。
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