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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　要　　旨

　vascular　ring（血管輪）とvascular　sling（左肺動脈の右肺動脈起始症）を合併した1乳児例を経験

した．症例は1ヵ月の男児で生後13日目より喘鳴の出現がみられ，食道造影などの諸検査の結果，心内

奇形を伴ったvascular　ringとともにvascular　slingの可能性も疑った．心臓カテーテル検査でvas－

cular　sling，右側大動脈弓，左鎖骨下動脈起始異常，心室中隔欠損症（以下VSDと略す）と診断され緊

急手術を行った．手術時においても左肺動脈が右肺動脈より起始後，食道と気管の間を通過するvas－

cular　slingの所見とともに右側大動脈弓，食道後部を通過する左鎖骨下動脈，左動脈管索よりなるvas－

cular　ringも確認された．また，気管，気管支の異常として膜様部欠損，気管軟化症，左肺動脈圧迫部位

の線維性索状変化が同時に認められた．なお患児は術中より呼吸状態が悪化し術後死亡した．

　　　　　　　　　　緒　　言

　vascular　ringは原始大動脈弓，背側大動脈幹の発生

過程の異常により食道，気管を囲むringを形成し圧迫

する事によって乳児期に喘鳴，呼吸困難嚥下障害を

きたす疾患である．一方，vascular　slingは左肺動脈が

右肺動脈より起始後，食道と気管の間を通過する事に

よって右気管支近位部，気管末梢部を圧迫し，なおか

つ気管，気管支の形成異常を高率に伴う事より新生児

期および乳児期に重篤な呼吸障害をきたす稀な疾患で

ある．このvascular　ringとvascular　slingは類縁疾患

でありながら合併の報告例は著者らが調べえた限りで

e：　Ahlstr6nの1例1）にすぎない．すなわち著者らの経

験例は第2例目の報告例（本邦では初回報告例）に相

当し，非常に興味が持たれたので若干の文献的考察を

加え報告する．

　　　　　　　　　　症　　例

　男児：1ヵ月男児．

　主訴：喘鳴・呼吸困難．

　家族歴：特記すべき事なし．

別刷請求先：（〒470－11）豊明市沓掛町田楽ケ窪1　－98

　　　　　藤田学園保健衛生大学総合医科学研究所

　　　　　心臓血管部門　　　　　　　真部　秀治

　現病歴：在胎3ヵ月時切迫流産となったが，以後妊

娠経過は順調となり，某病院にて在胎37週，体重2，715

gで出生．出生時前期破水があり羊水混濁著明でアプ

ガー指数（生後1分）は5点であった．加圧，吸引な

どの蘇生術にて自発呼吸の出現をみたが全身色不良の

ため小児科転科となった．以後，経過中心雑音が聴取

されVSDを疑われたが，状態は改善し軽快退院と

なった．しかし，生後13日目より喘鳴出現のため再入

院となり食道造影にて心内奇形を伴ったvascular

ringとともにvascular　slingの可能性も疑われ精査，

治療目的で生後41日目に当科紹介入院となった．

　入院時現症

　体重2，910g，身長49cmで栄養状態不良．血圧102／44

mmHg，脈拍数120／分であったが，呼吸数60／分で軽度

陥没呼吸がみられた．顔貌は末梢顔面神経麻痺と思わ

れる右口角下方偏位がみられたが，外表奇形は認めら

れなかった．聴診にて胸骨左縁第3肋間に最強の

Levine　III度の全収縮期雑音およびII音の充進，肺野で

の喘鳴が聴取された．腹部では肝臓が2横指触知され

た．

　入院時検査所見

　末梢血液検査，血液生化学検査，尿検査，血清検査
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とも異常所見は認められず，動脈血ガス所見はpH

7．44，Pco256mmHg，　Po259mmHg，　HCOご38mEq／

1，BE＋12mEq／1，酸素飽和度91％であった．

　入院時胸部X線写真および心電図（図1）．

　胸部X線写真では心胸郭比54％，肺血管陰影は正常

所見であったが，右側肺野は肺気腫を呈していた．心

電図では洞調律で心拍数136／分，電気軸＋210°，PQ，

QT間隔正常，　V4RおよびV3R誘導はrsR’s’pattern

positive　T，　Vi誘導はRS　pattern　flat　T，　V7誘導はqrs

pattern　positive　Tで右室負荷の所見であった．

　食道造影（図2）

　側面像にて胸部食道上部での後壁圧排像と同時に

carinaの高さでの前壁圧排像が認められた．

　臨床所見，胸部X線写真および心電図所見，食道造

影所見より心内奇形を伴ったvascular　ringとともに

vascular　slingの可能性も疑われ心臓カテーテル検査

を行った，

　心臓カテーテル検査（表1および図3）．

　右室圧100／OmmHg右房圧20／OmmHgで右心負荷

の所見が著明であった．また肺動脈幹圧90／15mmHg，
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　　　　　図2　食道造影（側面像）

胸部食道上部での後壁圧排像およびcarinaの高さ

での前壁圧排像が認められる．

表1　心臓カテーテル検査

部　　位 内圧mmHg（平均） 02飽和度％

RA中 20／0（25） 88．9

RVm 100／0（30） 92．8

MPA 90／15（40） 96．5

RPA 55／20（25） 956

LPV 35／0（10） 998

Ao 100／45（50） 997

　　　　　　　　　　　　　　　（100％02投与下）

RA　右房　RVin　右室流入路　MPA　肺動脈幹

RPA　右肺動脈　LPV　左肺静脈　Ao　大動脈

右肺動脈圧55／20mmHgで肺動脈分岐部の狭窄と思わ

れる圧較差が認められた．なお100％酸素投与下のため

VSDの短絡率の評価はできなかった．左房造影（図3，

上図）では大動脈より左総頸動脈，右総頸動脈，右鎖

骨下動脈，左鎖骨下動脈の順に分岐が認められ右側大

動脈弓，左鎖骨下動脈起始異常と診断された．また膜

様部欠損のVSDも同時に認められた．右室造影（図

3，下図）では左肺動脈が右肺動脈より分岐する起始

異常および肺動脈分岐部での狭窄が認められた．

　以上の結果よりvascular　ring，　vascular　sling，膜様

部VSDと診断し緊急手術を行った．

　手術所見

　左肺動脈が右肺動脈より起始した後，食道と気管の
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　　　　LV：左室　LA：左房　Ao：大動脈　LSA：左鎖骨F動脈

　　　　LCCA：左総頸動脈　RCCA：右総頸動脈　RSA：右鎖骨下動脈

　　　　RV：右室　MPA：肺動脈幹　LPA二左肺動脈　RPA：右肺動脈

　　　　　　　　　　　　　　　　図　3
上図（左房造影）：大動脈より左総頸動脈，右総頸動脈，右鎖骨下動脈，左鎖骨下動

脈の順に分岐が認められた．

下図（右室造影）：矢印は左肺動脈が右肺動脈から起始している部位を示し，この分

岐部付近に狭窄も認められた，

間を通過するvascular　slingおよび左鎖骨下動脈が下

行大動脈より分岐後，食道後部を通過しこれに左動脈

管索が付着するvascular　ringが認められた．気管，気

管支の異常として膜様部欠損，気管軟化症，左肺動脈

圧迫部位の線維状索状変化も同時にみられた．手術は

心拍動下においてvascular　ringに対して左鎖骨下動

脈起始部および左動脈管索の結紮および切断，vas－

cular　slingに対しては左肺動脈を気管支後部におい

て切断後，前面に移動し再縫合を行い，VSDは放置し

た．しかし患児の呼吸状態は術中より悪く術後も進行

性経過をたどり死亡した．なお剖検は得られなかった．

　　　　　　　　　　考　　察

　vascular　ringおよび類縁疾患の概略，特徴について

Stewart，　Edwardsの理論的模型図（図4）および発生

学的分類（表2）を用いた井上の説明3）を参考に検討を

加えた．各種大動脈弓の発生は重複大動脈弓（Edwar－

dsI群）を除き図4上図の矢印のいずれかの離断に

よっておこる．すなわち矢印1の離断はEdwards　II

A型，以下矢印2はEdwards　IIB型，矢印3は
Edwards　lII　A型，矢印4はEdwards　lII　B型になる．
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RDA

RCCA LCCA

a．

：．呼一3

　LDA

　　右，1。：左，CCA：総頭動脈，

SA：＄貞’肯．下重力1脈，　DA：重カ月脹∫葺，

N二第4原始大動脈弓，W：第6
原始大動脈弓，8：背側大動脈幹

第8分節、

b C． d e．
f

a：大動脈弓発生の理論的模型図一functioning　double　aortic　arch，　b：重複大動脈

弓，c：正常左大動脈弓，　d：左大動脈弓・右鎖骨下動脈起始異常，　e：右大動脈弓（鏡

像的分枝），f：右大動脈弓・左鎖骨下動脈起始異常

図4　Stewart，　Edwards2）による大動脈弓発生の理論的模型図（井上3）より引用）

表2　Stewart，　Edwards2｝による発生学的分類

井上3ぱり引用

群 亜型

A 両側弓開存
1 重複大動脈弓 B 一側弓閉鎖

A 正常分枝および小さな変化

I
I 左大動脈弓 B 右鎖骨下動脈異常

C 右鎖骨下動脈の大動脈からの分離

A 鏡像的分枝

III 右大動脈弓 B 左鎖骨下動脈異常

C 左鎖骨下動脈の大動脈からの分離

左肺動脈の右肺動脈からの起始

左肺動脈の上行大動脈からの起始

IV その他まれな奇形 左肺動脈の大動脈弓からの起始

右肺動脈の上行大動脈，腕頭動脈からの起始

大動脈弓離断

各群とも下行大動脈起始部は左もしくは右．

各亜型は動脈管の存在側によって，1：左動脈管，

2：右動脈管，3：両側動脈管，に分類される．

たとえば左動脈管を伴う両側弓開存型の重複大動脈弓は“IAI”と表現される．
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vascular　ringの発生はこの各種大動脈弓の形態のみ

ならず動脈管の存在側およびその付着部位によって左

右される．実際のring形成は1群，　II　B型右側動脈管

（付着部：右肺動脈と異所性右鎖骨下動脈，以下同様），

III　B型左側動脈管（左肺動脈と異所性左鎖骨下動脈）

の事が多い．しかし非常に稀ではあるが，III　A型左側

動脈管（左肺動脈と下行大動脈）4）～6）およびII群左側大

動脈弓，右側下行大動脈，右側動脈管（右肺動脈と下

行大動脈7）1°），または右肺動脈と異所性右鎖骨下動

脈8）9））の報告もみられる．Edwardsの分類別による血

管輪および類縁疾患の発生頻度は井上3）の全国集計

（56例）によるとEdwards　I群16例（約29％），　Edwards

II　B型を中心とするII群16例（約29％），　Edwards　III

B型を中心とするIII群24例（約43％）である．

　先天性心疾患との合併頻度の報告は井上3）の約

73％，Zdebskaら11）の約76％がある．この先天性疾患

の内訳は井上の全国集計3）56例では，動脈管開存症（以

下PDAと略す）19例（約34％），　Fallot四徴症（以下

TOFと略す）15例（約27％），　VSD　3例（約5％），

心房中隔欠損症（以下ASDと略す），右胸心（Dex・

trocardia）各々2例でZdebskaら11）の34例ではPDA

17例（約50％），TOF　7例（約21％），　VSD　7例（約

21％）であり，ほぼ同様の頻度でみられる．Edwards

らの分類別による報告では，Stewartl2）らはIII　A型169

例中166例（約98％）に先天性心疾患を合併し，特に

TOFは147例（約87％）にみられたが，　III　B型113例で

の先天性心疾患合併例は13例（約12％）にすぎず，III

A型に比較して合併率は低いと報告した．

　しかしKnightら13）が指摘する様にIII　A型では食道

後部を通過する血管がみれない事より食道，気管の狭

窄症状に出現せず，実際の所vascular　ringとして見

出される事は少ないと思われる．また石川ら14）の報告

によるとIII　B型における先天性心疾患の合併頻度は

47％であり，Stwartらの報告（12％）より高頻度の合

併率を示した．

　術後成績に関しては，Inoueら15）は顔面，鼻咽腔の異

常，精神発達遅延のみられるvascular　ring症例は術

後経過が不良であると指摘し，vascular　ring－facial

syndromeの呼称を提唱した．

　vascular　slingは1897年Glaeveckeら16｝によって初

めて報告された非常に稀な疾患である．本疾の発生機

序に関しては，Jueら17）は左肺動脈の形成過程に障害

を生じた結果，左肺原基は左肺動脈からの血流供給が

欠如するため右肺動脈より側副血行を獲得するように

63－（63）

なり，この側副血行が左肺動脈として形成されると推

定した．vascular　slingによる呼吸障害は，左肺動脈が

右肺動脈より起始後，食道と気管の間を通過する際，

気管下部，右気管支起始部を圧迫する事により出現し，

Sadeら18）の報告によれば1／2は出生時に，2／3は1ヵ月

以内に認められる．診断に際しては，胸部X線写真で

右気管支圧迫，狭窄による右肺気腫および無気肺を呈

する事が多い．また三宅ら19）の報告では本邦6報告例

中5例において心臓のdextroversionがみられる．食

道造影ではcarinaの高さでの前壁圧排像が特徴であ

る，しかし，気管支嚢胞，食道内腫瘤，リンパ腺腫脹

と鑑別を要する．気管支造影，気管支鏡検査による気

管右側および後側の圧排所見を含む気管，気管支の評

価はvascular　slingの診断とともに気管，気管支の状

態を把握する上で有用であるが，患児の呼吸状態を悪

化させるため慎重な操作が必要である．また胸部CT－

scanによる診断20～22）および断層心エコーによる大動

脈肺動脈短軸像で左肺動脈の右肺動脈からの起始像描

出による診断22）も可能となっているが，他の合併心奇

形の存在の可能性を考慮すれば心臓カテーテル検査は

必須と思われる．

　先天性心疾患との合併に関しては，Sadeら18）は

vascular　slingの約50％に心奇形が合併し，左上大静

脈遣残症（以下PLSVCと略す）が最も多く認められ

ると報告した．Gumbinerら23）は過去の報告例より先

天性心疾患との合併は58～83％の頻度でみられ，

PLSVC　20％，　ASD　20％，　PDA　25％，　VSD　10％，

その他心内膜床欠損症，単心室症，大動脈縮窄症が認

められると報告した．

　気管，気管支系の合併はSadeら18）によると54％に

みられ，主に膜様部欠損（complete　cartilaginous

ring），気管軟化症，気管支軟化症などがある．その他

の合併奇形としては，鎖肛，Hirschsprung病，胆道閉

i鎖もみられる18）．

　治療に関しては，症状出現例に対する内科的治療で

は1歳未満で90％死亡するというCampbellら24）の報

告もあり，外科的治療を必要とするが，術後の成績は

気管・気管支系の合併奇形の有無に依存する事が多く

死亡率は50％である18）．

　このようにvascular　ringとvascular　slingは類縁

疾患でありながら発生機序が異なるため合併例の報告

は著者らが調べえた限りではAhlstr6nらの1報告例

にすぎない．なおこの報告例はvascular　sling，　VSD，

および右側大動脈弓，左鎖骨下動脈起始異常，左側
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PDAよりなるvascular　ringの形態を呈し，著者らの

経験例と同様所見であった．

　御校閲下さった横浜市立大学医学部小児科松山秀介教授

に深謝いたします，

　本論文の要旨は第150回日本小児科学会神奈川地方会

（1984年）にて発表した．

　　　　　　　　　　　　　　　　　　文　　献

　　1）Ahlstr6n，　H．，　Lundstrdn，　N．R，　and　Mortensson，

　　　　　W．：The　occurrence　of　two　vascular　rings　in
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ACase　with　Vascular　Ring　and　Vascular　Sling

　　　　　Hideharu　Manabe，　Hisao　Haraguchi，　Takekazu　Totsuka，

　　　　　　　　　　　　　Shuzo　Yokoyama　and　Ichirou　Niimura

The　Department　of　Pediatrics，　Yokohama　City　University　School　of　Medicine

　　　A1－month－old　boy　with　vascular　ring　and　vascular　sling　was　reported，　He　was　born　at　37　weeks’

gestation　and　birth　weight　was　2715　gm，　At　birth，　he　did　not　breath　spontaneously　and　was　required　re－

suscitation．　Thereafter　his　condition　had　been　well　and　he　was　discharged　from　a　hospital　although　heart

murmur　was　audible．　However，　he　was　admitted　to　a　hospital　at　13　days　of　age　because　of　stridor．　A

plain　chest　roentgenogram　showed　that　right　lung　was　hyperlucent　and　cardiothoracic　ratio　was　O．54

with　normal　pulmonary　vascularity．　The　electrocardiogram　showed　signs　of　right　ventricular　hyper－

trophy．　Esophagogram　showed　anterior　indentation　at　the　level　of　carina　and　posterior　indentation　at　the

upper　portion　on　the　lateral　view．　From　the　results　of　these　examinations，　he　was　suspected　to　have　both

vascular　ring　associated　with　cardiac　anomalies　and　vascular　sling．　He　was　referred　to　Yokohama　City

University　Hospital　at　41　days　of　age　for　cardiovascular　evaluation．　A　cardiac　catheterization　was　per－

formed　and　a　combination　of　vascular　sling，　right　aortic　arch　with　aberrant　left　subclavian　artery，　and

ventricular　septal　defect　was　diagnosed．　An　operation　was　performed　immediately．　Findings　at　opera－

tion　was　not　only　vascular　sling　that　left　pulmonary　artery　arised　from　right　pulmonary　artery　and　tra－

versed　between　esophagus　and　trachea　but　also　vascular　ring　that　is　formed　by　aberrant　left　subclavian

artery　crossing　behind　esophagus　from　right　aortic　arch　and　left－sided　ligamentum　arteriosum．　Simulta－

neously，　tracheobronchial　anomalies　such　as　tracheomalacia，　complete　cartilaginous　ring，　and　tracheo－

bronchial　stenosis　with　fibrous　degeneration　due　to　compression　by　the　aberrant　left　pulmonary　artery

were　identified．　The　left　subclavian　artery　and　left－sided　ligamentum　arteriosum　were　ligated　and

divided，　and　the　left　pulmonary　artery　was　once　divided　and　reanastomosed　anterior　to　the　bronchus．

However，　he　died　with　progressive　respiratory　failure．
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