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症例報告

完全大血管転換症に対するMustard術後遅発性右心機能不全に
急性心筋梗塞を生じた 1 例
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要　　旨

　症例は22歳男性．某院にて完全大血管転換症との診断をうけ生後10カ月にMustard術を施行され，その後遅発性の
右心機能低下を認めていた．激しい胸痛と呼吸困難を主訴に入院し診察上，起座呼吸，奔馬調律，心電図上 II，III
aftの著明なST上昇，血液検査にて逸脱酵素上昇（CK 133IU/L，CKMB 12.3IU/L）とトロポニンT値の上昇（1.75ng/ml）
を認めた．冠動脈造影では右冠動脈の後下行枝の完全閉塞を認め，急性心筋梗塞と診断した．このため選択的血栓
溶解療法を施行したが血流の改善は得られなかった．低心拍出状態に対して集中治療を行い第 6 病日にはカテコラ
ミンを中止し，第50病日には20mほどの歩行が可能になるまで運動耐容能は改善したが，第56病日に再度低心拍出状
態となり第63病日に死亡した．剖検上，壁在血栓を認めたが後下行枝以外の冠動脈に異常はなかった．完全大血管
転換症に対するMustard術後遅発性右心機能不全の患者に急性心筋梗塞を生じた症例を経験したので報告した．
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A 22-year-old man with late right ventricular dysfunction who had undergone atrial switch operation (Mustard) for transposition of
the great arteries (dTGA) at 10 months of age was admitted for severe chest pain and dyspnea. Physical examination showed
orthopnea and gallop rhythm; electrocardiogram revealed ST elevation in leads II, III, and aVF; and laboratory data showed elevated
CK and troponin T (CK 133 IU/L, CKMB 12.3 IU/L, troponin T 1.75ng/ml). Coronary angiography revealed total occlusion of the
posterior descending artery (4PD) of the right coronary artery. We attempted percutaneous transluminal coronary recanalization
(PTCR) immediately after the diagnosis of acute myocardial infarction (AMI), but the procedure was unsuccessful. Intensive care for
low-output syndrome on the catecholamine was stopped 6 days later, and he was able to walk for a short distance 50 days after the
onset. However, low-output syndrome recurred on the 56th hospital day, and he died on the 63rd hospital day. Autopsy showed a
mural thrombus on the right ventricular wall and total occlusion of 4PD, but no abnormal findings were noted in other coronary
arteries. We report a case of acute myocardial infarction (AMI) with late right ventricular dysfunction long after the atrial switch
operation for dTGA.
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はじめに

　完全大血管転換症に対する心房スイッチ術後遠隔期
には，右心機能低下の出現が知られているが，心筋梗
塞発症例の報告はない．今回われわれは心房スイッチ
術後の右心機能不全に心筋梗塞を生じた症例を経験し
たので報告する．

1．症例

　22歳，男性．

2．主訴

　胸痛．
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3．既往歴

　他院にてdTGA（I）の診断で生後 4 日にバルー
ン心房裂開〔術〕（BAS）を施行し日齢10日に退院
し，生後10カ月時にMustard手術を施行した．4
歳時の心臓カテーテル検査では，心房内バッフ
ルからのリークを軽度認めたが右心機能低下は
明らかではなかった．術後20年目（20歳）の時点
で心エコー上右心室の拡大と駆出分画率の低
下，中等度の三尖弁逆流（TR），軽度の大動脈弁
逆流（AR），洞性頻拍（安静時心拍数116/分）と心
胸郭比の拡大（CTR 57％）を認めていたが，
NYHA機能分類 II 度で仕事は建設関係のデスク
ワークをしていた．

4．現病歴

　術後22年目の2000年 4 月26日午前 4 時半ごろ
より突然の激しい胸痛を生じて目が覚めた．強
い胸部圧迫感と，息苦しさから午前 7 時半に当
院救急外来を受診した．

5．入院時身体所見

　心拍数140/分，整，血圧100/60mmHg，呼吸
数20/分，SpO2 88％（O2 6L/分　経鼻カニュー
ラ），苦悶様顔貌を呈していた．
　1）胸部聴診所見
　心音は奔馬調律と胸骨左縁第四肋間に汎収縮
期雑音をLevine II / IIIに，肺野にラ音を聴取し
た．
　2）腹部所見
　肝を右季肋下に約 3 横指触知した．下腿浮腫
は軽度に認められた．

6．入院時血液検査

　AST 90IU/L，LDH 687IU/L，CK 133IU/L，
CKMB 12.3IU/Lと逸脱酵素の軽度上昇を認め

心筋梗塞と診断した（Fig. 2）．
　発症より早期であったことから右冠動脈内に選択的
にNasaruplase（プロウロキナーゼ）1,500単位を 5～10分か
けて 2 回注入をしたが，注入後の冠動脈造影にて4PDの
血流の開通は得られなかった．心臓カテーテル検査中
に気管内より多量の泡沫状分泌物が吸引され急性肺水
腫に至った（Fig. 3）．各逸脱酵素のピーク値はCK（第 1 病
日）4,124IU/L，CKMB（第 1 病日）223IU/L，GOT（第 2 病
日）726IU/L，LDH（第 2 病日）4,480IU/Lであった．カテ
コラミン投与を含めた治療により呼吸循環状態の改善
傾向を認められたため，第 3 病日にノルアドレナリン
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Fig. 1 Electrocardiograms (ECG) showing S-T segment elevation in
leads II, III, and aVF.

た．またトロポニンT値が1.75ng/mlと上昇していた．動
脈血液ガスではPaO2が55mmHgと低下していた．

7．入院時心電図

　心拍数140/分，右軸偏位，当院初診時に比べ II，III aft
の著明なST上昇を認めた（Fig. 1）．

8．入院後経過

　以上の所見より急性心筋梗塞（AMI）を疑い同日の発症
5 時間後に緊急冠動脈造影を施行したところ右冠動脈後
下行枝（4PD）の完全閉塞を認めたためこの領域での急性
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を中止，第 6 病日に抜管可能となりカテコラミンも中
止した．しかし心不全状態は続き基本的にNYHA機能分
類IV度であったが，第50病日には20mほどのトイレ歩行
ができるまで運動耐容能は改善した．また，atrial natri-
uretic peptide（ANP）は639pg/ml（第13病日）から209pg/ml
（第38病日）に，brain natriuretic peptide（BNP）は1,220pg/
ml（第13病日）から622pg/ml（第38病日）まで低下し，トロ
ポニンT値も第38病日には0.1ng/mlと正常範囲に低下し
た．第51病日に施行した安静時心筋シンチグラフィ
（99mTc-tetrofosmin）では，右心室下壁～後壁での集積の
完全欠損および右室自由壁，中隔での広範な灌流低下
を認めた（Fig. 4）．
　病状が安定したため退院を予定していたが，第56病
日より再び胸痛，呼吸困難，低血圧が出現し低心拍出
状態から多臓器不全（肺水腫，腎不全）を来し第63病日に
死亡した．
　剖検所見では，右心室の拡大と右心室後下壁の陳旧
性梗塞，および右室内に壁在血栓を認めた．4PDの完全
閉塞を認めたが他の冠動脈には動脈硬化などの所見は
認められなかった（Fig. 5，6）．

考　　察

　dTGAに対する心房スイッチ術後長期遠隔期には，右
室の拡大や機能低下，三尖弁逆流の増悪1–3），また，洞機
能不全や心房頻拍などの不整脈を生じることがある4–6）．
　心房スイッチ術後の心不全については，90％の症例
はNYHA機能分類 I 度であるが，10％の症例では右室機
能不全による心不全を合併するとの報告がある7）．本症
例も，術後から約20年が経過していたが，外来診察時

においても心拍数が110/分台の頻脈を呈しており，胸部
単純X線で心拡大を，心エコー検査で右心室の壁運動低
下と中等度の三尖弁逆流を認めており，右心室機能が
低下した状態であった．本症例に特徴的な点として，
右心室機能低下に加えて急性心筋梗塞を生じたことで
ある．入院時に施行した冠動脈造影では右冠動脈の後
下行枝のみの完全閉塞を示していた．正常心において
は比較的狭い範囲の梗塞になったと予想されるが，主
心室が右室である本症例においては高度のポンプ機能

A B

Fig. 2 Coronary angiography showing total occlusion of the posterior descending artery of the right coro-
nary artery (arrows). Recanalization was not obtained despite percutaneous transluminal coronary
recanalization.

Fig. 3 Chest roentgenogram showing pulmonary edema due
to severe congestive heart failure.
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Fig. 4 Myocardial image using Technetium-99m tetrofosmin
showing an uptake defect in the posterior and inferior
walls of the right ventricle, and diffuse decreased up-
take in the free wall and interventricular septum of the
right ventricle.

障害を来したと思われた．99mTc-tetrofosminによる心筋
シンチグラフィでも予想以上に広範囲の灌流欠損を来
しており，冠動脈造影では右冠動脈が太く優位である
こと，左前下行枝および左回旋枝は細いことから，灌
流欠損部位に対する左冠動脈からの血流供給も少ない
ことが影響したと考えられた．Lubiszewskaら8）はMus-
tardおよびSenning手術後の33％に心筋シンチグラフィに
おいて右室灌流欠損を認めたという．彼らは遅発性の
右心室機能低下の原因として，心筋虚血が関与してい
ると推測している．また，Millaneら9）も同様に心房ス
イッチ術後遠隔期の55％の患者に右室の灌流欠損を認
めたと報告している．本症例では急性心筋梗塞発症以
前より慢性の心筋虚血が継続しており右心室機能不全
に関与していた可能性もある．
　本症例の急性心筋梗塞の原因については，剖検の病
理組織にて大動脈および冠動脈の動脈硬化性変化を認
めず，右心室に壁在血栓が存在したことから，遊離し
た壁在血栓による急性心筋梗塞と考えられた．成人に
おける左心収縮不全の患者では，慢性的に血液凝固能
亢進状態であるとの報告がある10–12）．一方，Roberts13）や
Fuster14），Katz15）らは拡張型心筋症において血栓塞栓症
を高率に合併することを報告している．より大規模な
試験では，Vasodilator in Heart Failure（V-HeFT）trial16）や
Survival and Ventricular Enlargement（SAVE）trial17）および
Studies of Left Ventricular Dysfunction（SOLVD）trial18）に
おいて左室駆出分画率（LVEF）の低い症例で血栓症の頻

Fig. 5 Histopathology of the myocardial autopsy specimen
showing diffuse degeneration of muscle fibers and widely
distributed fibrosis of the posterior wall of the right ven-
tricle (Masson’s trichrome stain).

Fig. 6 Histopathology of the myocardial autopsy specimen
showing mural thrombus in the apex of the right ven-
tricle (Masson’s trichrome stain).

度が高いことが報告されている．心不全における抗凝
固療法の有用性に関しては，LVEFが35％を下回るよう
な左心収縮不全に対するワーファリン投与が生存率を
改善するとの報告がある19）．本症例においても心筋梗塞
発症以前より抗凝固療法の適応があった可能性があ
る．しかしながらアメリカ心臓病協会の成人慢性心不
全の治療に関するガイドラインでは，心房細動や血栓
塞栓症の既往を有しない心不全に対する抗凝固療法の
必要性は議論のあるところである20）．心房スイッチ術後
には術後遠隔期に心不全を呈する症例があり，定期的
な心エコー検査や心臓核医学検査などによる心機能評
価が必要となる．特に本症例のような右心機能低下を
呈した例では壁在血栓の確認など，血栓症合併も念頭
に置いた注意深いフォローアップが肝腎と考えられる
が，実際の抗凝固療法導入にあたっては明確なエビデ
ンスもなく慎重とならざるを得ない．先天性心疾患術
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後の心機能不全症例に対する抗凝固療法の適応に関し
てはいまだ不明な点が多く今後の検討を要すると考え
られる．

結　　語

　体心室である右心室の収縮不全を来した完全大血管
転換症術後に心筋梗塞を併発した症例を報告した．
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