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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　要　　旨

　Down症に左→右短絡性先天性心疾患を合併した6例（検査時平均年齢：3歳4ヵ月）に対し，心臓カ

テーテル検査後，自然睡眠下で肺動脈圧をモニターし，経時的な動脈血液ガス分析を行なった．その結

果，血液ガス所見の変動は少なかったが全例に深睡眠時に肺高圧の増強がみられた．呼吸運動モニター

でも5例中3例に肺動脈圧の上昇に一致して閉塞型の無呼吸を認め，睡眠時の閉塞型の呼吸障害が肺高

血圧を増強させる一つの因子であることが推測された．

　左→右短絡性先天性心疾患を合併したDown症27例（検査時平均年齢：2．23歳）と非Down症心室中

隔欠損症53例（検査時平均年齢：2．93歳）に対してPp／Psの比較検討を行なった．　Down症群ではPp／

Psは平均0．76，非Down症群では平均0．40とDown症群の方が有意に高値を示した（p〈0．01）．そして，

Rp／Rsが0．25以上の症例はDown症群では27例中9例（33．3％），非Down症群では53例中2例（3．8％）

のみでDown症群の方が非Down症群に比べて多く（p＜0．005），　Down症群の方が非Down症群に比

較して肺高血圧症になりやすいことが推測された．

　　　　　　　　　はじめに

　Down症の左→右短絡性先天性心疾患では非Down

症の左→右短絡性先天性心疾患に比較して早期に肺高

血圧症が発症しやすい．しかし，その成因に関しては

不明な点が多く現在も組織学的，生化学的な面からの

アプローチが続けられている．今回，著者等はDown

症が夜間睡眠時にいびきが多いことに着目し，夜間睡

眠時肺動脈圧をモニターした結果，興味ある知見を得

たので文献的考察を加えて報告する．

　　　　　　　　　対象と方法

　対象はDown症で左→右短絡性先天性心疾患6例

（男：2例，女：4例）で，検査時年齢は平均3．33歳（0．5
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歳～10．42歳）である．これら6例に対して心臓カテー

テル検査後，主肺動脈にカテーテルを留置し，当日夜

自然睡眠下で肺動脈圧をモニターした，同時に足背動

脈カニュレーショソにより経時的な血圧測定及び動脈

血血液ガス分析も行ない，睡眠時と覚醒時に分けて比

較検討した（表1）．更に症例5を除いた残り5例に対

し，鼻孔部に装着したサーミスターによりair　flowを

経時的に記録し，同時にインピーダンス法により胸郭

運動を記録し睡眠時の呼吸運動を観察した．これらの

データは，著者が前回報告17）したDown症でないアデ

ノイドロ蓋扁桃肥大症例4例について同様に行なって

得たデータと比較検討した，それらの症例は全例男児

で，平均年齢は3．29歳である．症例3がBronchopul・

monany　dysplasiaを合併している他は，先天性心疾患

等の基磯疾患をもちあわせていない．

Presented by Medical*Online



日小循誌　5（2），1989 227－（27）

表1　症例一覧表

肺　動　脈　圧　モ　ニ　タ　ー 血　液　ガ　ス
心　カ　テ　所　見

睡　　　　　　　眠 覚　　　醒 睡　眠 覚醒 葛桃

肥大
そ　の　他症　例 心疾患 Polygraph

心胸

郭比
心電図

40％02 air air

AO圧 PA圧 OP／Qs Pp！Ps

PA圧 AO圧 Pp／h PA圧 AO圧 Pp∫Ps PA圧 AO圧 Ppノ内
40％02 air air

酬 7．31 7．27 7．38
　①　N　K

　　女

2才8ケ月

VSD
82／52

〔m＝63〕

η／45

〔m＝58〕

1．46 o．93
86／19

（m＝4］）

102／48

1m＝7D
0．77

88／24

〔m＝45｝

102／48

〔而＝66）
086

59！50

〔m＝53｝

102／64

〔m＝77｝

0．58 PCOz 37 45 33
obstructlve

type
57％
RVH
肺性P

川度

生棲5ヶ月で心カテ

剤咋＝o．69

回〆⑱＝2．41

3才6ケ月でアデノイド

ロ葦■摘出衛PO2 154 58 108

醐 7．30 7．29 7．36
　②　M　Y

　　女

5才6ヶ月

ECD

PDA

76／34

（m＝49〕

43／17

〔m＝261

3．17 0．56
49／17

〔m＝27）

80／46

〔m＝6D）

0．61
63／n

〔m＝28｝

go／48

〔m＝62）
070

52／15

〔m；27｝

91／50

（m＝6引
057 PCOコ 45 46 40 apnoa

なし
60％
1㎜
RVH
肺性P

なし

2才9ヶ月で初A晦曲加

PA剛閣
3才でロ萱葛撲檎出爾

PO2 114 71 63

pH 7．31 7．36 7．35③
H
、
A
　
女
4
ケ
月

VSD
PDA

ASD

76／47

〔m＝56）

51／17

｛m；28）
150 0．67

44／2

〔m＝20）

76／36

〔m＝田〕）

0．58
74／0

（m＝25）

90／34

（m＝52｝
082

42／2

〔m＝L6〕

79133

｛m＝48｝
053 PCO2 36 39 37

obstruchve

typ8
52％ CVH 1度

新生児期よL，

嗜鳴

1才1ヶ月で怜A頃蜘
PO2 156 68 71

pH 7．37 733 7．38④
O
　
Y
　
女
9
ケ
月

VSD
PDA

65μ｜

〔m＝491

60／13

（m；29）

2．26 0．92
73／10

（m＝31〕

｜00／40

｛m＝5ア｝

0．73
86／19

（m＝41｝

85／36

（m二52〕

1．01
75ハ6

〔m＝36）

105／42

｛m＝62｝

0．71 PCO7 26 33 25 mixed
吋賠

59％ CVH 1～II度
先天性十二指■

閉銀の合併

PO2 183 ｜18 119

pH 7．17 7．2｜ 7．40⑤
N
　
K
　
男
6
ヶ
月

PDA
100／56

〔m＝川

52／24

（m＝3ヨ1

1．0 058
B2／－6

〔m＝24｝

｜28／46

（m＝82｝
064

102／t3

（m＝4ヨ）

126／43

〔m＝ア1）

0．81
62／－8

（m＝16｝

12｜／58

（m＝79｝

o．51 pco2 70 95 49 未施行 60％
RVH
肺性P

1度

先天性十二禍頗の合併

右鎮骨下動髄始異常によ

る上気道の庄迫を認め今回

の検査後右箇骨下動臨分
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　次に昭和58年7月より昭和62年9月まで当院で心臓

カテーテル検査を行なった左→右短絡性先天性心疾患

を合併したDown症27例（検査時平均年齢：2．23歳）

及びDown症でない心室中隔欠損症（Ventricular　Se－

ptal　Defect：以下VSDと略す）53例（検査時平均年

齢：2．93歳）に対して肺体血圧比（Pp／Ps）の比較検討

を行なった．

　　　　　　　　　　結　　果

　1）睡眠時肺動脈圧モニター

　1）肺動脈圧所見（図1）

　睡眠時，40％酸素投与を中止しroom　airに変更した

ところ，全例にPp／Psの有意上昇（p〈0．01）を示した．

そして，覚醒時room　air下では全例有意にPp／Psの

低下（p＜0．001）を認めた．非Down症アデノイドロ

蓋扁桃肥大症群も，睡眠時に比較して覚醒時，Pp／Ps

が有意低下（p＜0．005）を示している．

　2）血液ガス所見

　症例1ではroom　air下で覚醒時に比較し，睡眠時に

動脈血酸素分圧の低下を認めた．症例5では睡眠によ

り著明な動脈血二酸化炭素分圧の上昇を示し，呼吸性

アシドーシスの所見を認めたが覚醒によりそれは改善

された．しかし，残りの4例は血液ガス所見では睡眠

時，覚醒時を比較しても著明な変動は認めなかった．

　次に，本例と非Downアデノイドロ蓋扁桃肥大症の

比較では，PH，　PaCO2，　PaO2の変動がDown症では

少ないことが窺えた（図2，3，4）．

　3）ポリグラフ
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40％01　　　　　　room　 air　　　 room　 eir

図　2

ち

　3例（症例1，3，6）にobstructive　typeの無呼

吸（図5），1例（症例4）にmixed　typeの無呼吸（図
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6）を認めた．症例2は肺動脈圧モニターでは睡眠に

より有意上昇を示したが，ポリグラフでは扁桃摘出術

を行なっているためか無呼吸は認めなかった．

　4）頚部レントゲン

　睡眠時，透視下で上気道の観察を行なったところ，

症例1ではアデノイドロ蓋扁桃摘出術を行なったにも

　Down症左→右短絡性先天性心疾患群　　非Down症アデノイド，口蓋扁桃肥大症群

PaCOI〔mmHg）

日本小児循環器学会雑誌　第5巻　第2号

かかわらず吸気でアデノイドによる鼻咽頭の閉塞を示

し，同時に，軟口蓋が咽頭気道を閉塞した．その後，

呼気になるとアデノイド，軟口蓋の閉塞は解除され下

顎も下降し咽頭気道が開存した（図7）．

　II）Down症左→右短絡性先天性心疾患と非Down

症VSDの比較

　Down症左→右短絡性先天性心疾患の症例はVSD

単独例およびその合併例が27例中13例（48％）と約半
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※症例3はBPDを合併し，睡眠時のみ，酸素投与を

行なっている．
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表　2

Down症
VSD
ASD
PDA
ECD，　VSD，　ASD

PDA，　VSD，　ASD

ECD，　PDA

VSD，　PDA

左→右短絡先天性心疾患

　4例

　1例

　5例

　2例

　4例

　1例

　3例
計27例

症例数

20

非Down症心室中隔欠損症群

症例数

10
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0
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lll川

図　8

数を占めている（表2）．検査時平均年齢はDown症

群，2．23歳（±3．83SD），非Down症群，2．93歳（±

2．38SD）とDown症群の方が非Down症群に比較し

て若干早期に心臓カテーテル検査が行なわれていた

が，両者間に有意差はなかった．Pp／PsはDown症群

では平均0．76（±0．23SD），非Down症群では平均

0．40（±0．21SD）とDown症群の方が有意に高値を示

した（p＜0．01）（図8）．そして，Rp／Rs　O．25以上の

症例はDown症群では27例中9例（33．1％），非Down

症群では53例中2例（3．8％）のみでDown症群の方が

非Down症群に比べて多く（p〈0．005），　Down症群の

方が非Down症群に比較して肺高血圧症になりやす

いことが推測された．

　　　　　　　　　　考　　案

　Down症では左→右短絡性先天性心疾患を伴う場

合，早期に肺高血圧症が発症しやすいことが知られて

いる1）A－8）．今回，我々の症例でもDown症と非Down

症の左→右短絡性先天性心疾患の比較検討を行なった

結果，同様な結果を得た．

　Down症が肺高血圧症になりやすい原因をその肺胞

の低形成とする説9）や，組織学的な検索の結果，両者間

に差を認めなかったという報告1°旧）もみられ，その成
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因に関しては不明な点が多い．組織学的アプローチと

は別にDown症では上気道閉塞が肺高血圧症の原因

となり得るということが報告12）一一15）されてはいるが，実

際に睡眠時の肺動脈圧の上昇を確かめたのは著者の調

べる限りでは，1981年のLoughlin’‘）等の報告のみであ

る．1976年，Guilleminault等によってsleep　apneaの

概念24）が提唱されて以来，数多くの研究がなされてい

る．小児では，obstructive　sleep　apnea（OSA）の原

因の62％はアデノイドロ蓋扁桃肥大25）と言われてい

る．アデノイドロ蓋扁桃肥大による睡眠時の呼吸障害

のため肺動脈圧が増強することは1984年に水谷等16），

1986年に堀米等26）により，次いで1987年に著者17）が報

告した．今回Down症でアデノイドロ蓋扁桃肥大が著

明でないにもかかわらず，睡眠時の肺動脈圧が上昇す

ることがわかった．これはDown症の解剖学的特徴に

よるものと思われる．即ち，Down症では舌扁桃が大き

く18）口蓋も狭く19），通常でも下顎が前方へ偏位してお

り，その位置が正常の位置に復するだけで咽頭気道は

狭くなる18）．そのうえ生来の筋緊張の低下とリソバ組

織の肥厚が更に咽頭気道を狭くしており，これに睡眠

による筋弛緩が加わり容易に上気道が閉塞するものと

思われる．

　睡眠に起因して肺動脈圧の上昇がみられることが判

明したが，その直接の原因となり得る血液ガス所見の

変動は肺動脈圧の上昇を説明するほど十分なものでは

なかった．その原因として1）気道閉塞は機能的なもの

で単時間に代償されている．2）気道閉塞の時期と血液

ガス所見の変動にずれがある．3）採血のタイミングが

微妙にずれているなどが考えられる．経皮モニター

や2°）pulse　oximeter2i）～23）で連続的に記録すると無呼

吸発作の際，酸素分圧の低下や動脈血酸素飽和度が低

下することがわかっている．更に，酸素飽和度の低下

にもかかわらず経皮的酸素分圧は低下しない場合もあ

る．本研究では血液ガス分析を経時的に行なっている

が，経皮モニターやpulse　oximeterの連続測定を行

なっていないのでわずかな酸素分圧や酸素飽和度の変

化は記録できなかった可能性がある．即ち，Down症で

はわずかな酸素分圧の低下や酸素飽度の低下でも肺動

脈圧が上昇することが考えられ，それはDown症の肺

血管床の感受性の強さを示すものと思われる．

　本来肺高血圧症をきたさないような左→右短絡性先

天性心疾患でもDown症の場合早期に肺高血圧症が

発症するのは，Down症特有の肺組織2）5｝8）9）27）28）に加え

て，夜間睡眠時に繰り返す上気道閉塞が大きな要因と
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なって肺高血圧症を形成するものと思われる．

　　　　　　　　　　　　　　　　結　　語

　1）Down症の左→右短絡性先天性心疾患6例に睡

眠時肺動脈圧モニターした結果，全例に深睡眠時に肺

高血圧の増強がみられた．

　2）本症患児の夜間睡眠時の肺高血圧の増強は睡眠

時に繰り返される上気道閉塞による低酸素血症，アシ

ドーシスに起因するものと思われたが，データ上の裏

づけは得られなかった．

　3）同じ年齢層で行なわれた心臓カテーテル検査で

は左→右短絡性先天性心疾患を伴うDown症は非

Down症に比較して肺高血圧症を示す症例が多かっ

た．

　4）6例中3例で行なわれた呼吸運動モニターで肺

動脈圧の上昇に一致して閉塞型の無呼吸がみられた．

　尚，本論文の要旨は第24回日本小児循環器学会（東京1988

年7月）にて発表した．
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　　　Six　cases　of　Down　syndrome　associated　with　left　to　right　shunt　congenital　heart　disease（CHD）

were　studied．　Averaged　age　at　study　was　3．5　years．　Cardiac　catheterization　was　performed　in　all　cases，

and　then　pulmonary　arterial　pressure　was　monitored　during　sleep，　arterial　blood　gas　values　were

analyzed．　Although　arterial　blood　gas　values　were　not　so　remarkably　changed，　pulmonary　arterial

pressure　during　sleep　was　significantly　elevated　in　all　cases．　Polysomnographic　recordings　also

showed　obstructive　apnea　in　three　of　five　cases．　We　speculated　that　upper　air　way　obstruction　during

sleep　in　Down　syndrome　with　CHD　can　play　an　important　role　in　the　development　of　pulmonary

hypertension．

　　　27　cases　of　Down　syndrome　who　have　CHD　with　left　to　right　shunts　and　53　cases　of　VSD　without

Down　syndrome　were　studied．　Averaged　age　at　study　was　2．23　years　in　Down　group　and　2．93　years　in

non　Down　group．　Pp／Ps　was　averaged　O．76　in　Down　group　and　O．40　in　non　Down　group．　Pp／Ps　was

significantly　higher　in　Down　group　than　in　non　Down　group（p＜0．01）．　The　number　of　cases　in　which

the　resistance　ratio（Rp／Rs）showed　more　than　O．25　were　greater　in　Down　group（33．1％）than　that　of

non　Down　group（3．8％）．　These　data　have　suggested　that　patients　with　Down　syndrome　who　have　CHD

developed　earlier　pulmonary　hypertension　than　patients　without　Down　syndrome．
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