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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　要　　旨

　孤立性左心症で，上下の心室配列と右室低形成を伴った完全大血管転換症｛1，L，　A｝のきわめて稀な

症例を報告した．症例は心雑音とチアノーゼを呈した2ヵ月の女児である．心臓の解剖学的評価には断

層心エコー図が有用であったが，三尖弁の開放する方向が明確でなかった．心血管造影法では両側房室

弁の血流の向きは平行で，房室弁交叉は認めなかった．

　　　　　　　　　　緒　　言

　上下の心室配列や房室弁交叉は断層心エコー図1ト4）

や心血管造影所見5）が特異であることやしばしぼ根治

手術に際して困難な状況6）7）が生じるなどのために近

年注目を集めている病態である．これらの合併が報告

されている症例の心房位は2例3）8）を除いてほとんど

が正位である．このたび，孤立性左心症で，上下の心

室配列を呈した完全大血管転換症｛1，L，　A｝の稀な症

例を経験したので報告する．

　症例：S．K．2ヵ月の女児（A－127302）

　主訴：心雑音，チアノーゼ．

　家族歴：流産の既往はなく，1歳8ヵ月の長女は健

康である．患児は第2子である．

　現病歴：妊娠経過に異常なく，在胎週数40週，アプ

ガールスコア9点，出生体重3，074gであった．生後2

ヵ月感冒にて近医受診時，心雑音とチアノーゼを指摘

され精査目的で私達の小児科を受診し入院となった．

　現症：体重5，390g，身長59cm，呼吸数42／分，心拍数

120／分で整，血圧94／66mmHgで全身状態は良好で

あった．貧血や黄疸は認めなかった．脈拍は四肢末梢
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で良好に触知した．口唇，爪床にチアノーゼを認めた．

呼吸困難はなく，呼吸音は正常であった．II音は単一

で軽度充進し，胸骨左縁第2肋間で駆出性収縮期雑音

を2／6度聴取した．肝臓や脾臓は触知しなかった．

　一般検査所見：末梢血では赤血球数572万／mm3，

Hb　17．3g／d1，　Ht　53．2％と赤血球増多症を認めた．

　Howell－Jolly小体は認めなかった．動脈血ガス分析

ではpH　7．32，　PO237．9mmHg，　PCO239．6mmHg，

BE－4．9mmo1／Lと低酸素血症を呈していた．肝腎機

能検査値や電解質値は正常であった．

　胸部X線写真（図1）：胃泡は右側，肝陰影は左側に

あった．気管支の分岐形態も逆位を示し，胸腹部内臓

逆位であった．しかし，心陰影は主に左側胸腔にあり，

心尖は左を向き孤立性左心症が認められた．心胸郭比

は46％，肺血管影は減少し大動脈弓は右側に位置して

いた．

　心電図（図2）：P波は1とaVL誘導で陰転し，

aVR誘導で陽転していた．さらに尖鋭化と増高があ

り，心房の逆位と左側心房肥大を疑わせた．QRS電気

軸は120度であった．III，　aVF及び右側胸部誘導にQ

波があり，心室逆位が考えられた．

　断層心エコー図（図3）：下大静脈は脊柱の左側に，

下行大動脈は右側に位置していた．胸骨傍長軸断層像
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図1　胸部X線写真

（3a）と肋骨弓下四腔断層像（3b）で，下大静脈に連結

する右房は左側に，左房は右側に位置していた．心房

と心室の連結では右房は上前方にある低形成の右室

と，左房は右室の下にある平滑な心内膜面を有する大
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きな左室と連結していた．狭小な三尖弁は左側上方に，

大きい僧帽弁は右側下方にあり，心室位はLループと

考えられた2）4）．心室大血管の連結では，図3aより若干

内側の胸骨傍長軸断層像（3c）で太い大動脈は上方の

低形成右室から，弁性狭窄のある細い肺動脈は左室か

ら起始し，完全大血管転換の関係にあった．胸骨傍短

　
　
L◇　　R

1　　鷹
蟻礁謡、

譲篭ξ1
概．》＿譲

Presented by Medical*Online



432－（78） 日本小児循環器学会雑誌　第7巻　第3号

c

　
　
Sム
Y
口趣《．・
き

釜
戸
、

〉
熱
竪
墾
・

　

　
べ
、

曳㌔

㌔

咋輪「

“

R∨
AO

LV

泌　’

。一澱噸裟

RVン

〉

　
　
L◇　　R

㌧冥．
　“㊤　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　vr

瞬
ピ

→：Pi

　　　　　　　　　　　図3　断層心エコー図と説明図

　3a；胸骨傍長軸断層像．

右房は上前方の小さい右室と連結している．右室は左室の上に位置している，

　3b；肋骨弓下四腔断層像．右側の左房が大きな下方の左室に連結している．

　3c；3aより若：F内側での胸骨傍長軸断層1象

大動脈は右室から，肺動脈は左室からそれぞれ起始している，心室中隔欠損を認める．

　3d；胸骨傍短軸断層像；大動脈は肺動脈のほぼ前方に位置している．

Ao；大動脈，　IVS；心室中隔，　LA；左房，　LV；左室，　MV；僧房弁，　PA；肺動脈，

RA；右房，　RV；右室，　TV；三尖弁，白矢頭；心室中隔欠損

軸断層像（3d）で，大動脈は細い肺動脈のほぼ前方に

位置していた．図3aと3cでは水平位にある心室中隔

と大きな流入部心室中隔欠損も認めた．房室弁の開放

する向きは僧帽弁では右後上方から左前下方であっ

た．三尖弁は後方から前方への向きにあったが，胸骨

下部からでは記録が出来ず，左右の方向に関しては不

明であった．以上の断層心エコー図から，右室低形成，

肺動脈狭窄，心室中隔欠損を合併した完全大血管転換

症｛1，L，　A｝で，心室は上下に配列していると診断し

た．

表1　心臓カテーテル検査所見

Site 02Sat．
（％）

Pressure
（mmHg）

SVC 45．3

IVC 46．9

RA 45．7 （6）

RV 63．8 70／0（30）

LA 57．9 （3）

LV 63．7 72／0（35）

Ao 62．4 75／64（69）
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　　　　　　　　　　　　図4　心血管造影所見
　4a；右室造影正面像，4b；右室造影側面像，4c；左室造影正面像，4d’左室造影側

面像，略語は図3と同じ

　腹部CTと肝脾シソチグラム：これらの検査では肝

臓を左上腹部に，脾臓を右上腹部に認めた．副脾は認

めなかった．

　心臓カテーテル検査（表1）：カテーテルは脊柱左側

の下大静脈を上行し，右房さらに脊柱左側の上大静脈

および右室，大動脈へと挿入された．さらに，心房中

隔欠損を介して右側の左房および左室へと進め得た

が，肺動脈へは挿入できなかった．左右心室の収縮期

圧は同じで，右室での酸素飽和度の上昇と左房，左室

での低下を認めた．

　心血管造影検査（図4）：右房，三尖弁経由で行った

右室造影（4a，4b）では洞部が低形成の上方の右室か

ら太い大動脈が起始し，右側大動脈弓を示した．なお，

別の拡張期右室造影正面像において，三尖弁流入血流

による右室内negative　jetは右側から左側に向いてい

た．右房から心房中隔欠損，左房，僧房弁経由で行っ

た左室造影（4c，4d）では大きな左室は心尖部を左に

向け，右室の下に位置した．細い肺動脈は延長した左

室流出路より起始し，肺動脈弁は肥厚し狭窄を示した．

心室中隔はほぼ水平に位置し，大きな心室中隔欠損を

介して右室と大動脈も造影された．大動脈は肺動脈の

ほぼ前方に位置していた，ここには提示していないが，

左心房造影で僧帽弁血流は右上後方から左下前方に

あった．両側の房室弁の開放する向きは平行で，房室

弁交叉は認めなかった．なお，左室拡張末期容積は正

常予測値9）の110％，右室拡張末期容積は正常予測値9）

の24％，左室駆出率70．2％であった．これらの心血管

造影検査では断層心エコー図による診断を確認するこ

とができた．

　　　　　　　　　　考　　察

　上下の心室配列とは水平にある心室中隔を挟んで右

室が上に，左室が下にあるものを指し，一致した房室
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関係にあるものではしぼしぼ房室弁交叉を合併する

が6）1°）11），房室弁交叉を伴わない稀な症例もある4）．一

方，房室不一致に伴う上下の心室配列では房室弁の交

叉は起こらない3）4）6）12）．自験例では房室弁交叉は認め

なかった．

　さらに，上下の心室配列では例外的な症例を除い

て2）4）5）8｝13），大血管転換や両大血管右室起始などの複合

心奇形を合併することや心血管造影所見が特異である

ことから診断および治療上注目されている．

　心室の上下配列や房室弁交叉の成因としては右室洞

部の低形成と心室中隔形成後の心臓長軸周囲の異常な

心室の回転によるとする説が一般的である5｝6）13｝．一

方，安藤らは発生初期に心ループが前側に生じたため

の房室整列異常が中隔形成の間に代償された結果，こ

れらの心奇形が生じたとするanterior　loop説を提唱

した10）．

　Van　Praaghらは上下の心室配列を示す自験10剖検

例と20例の文献報告例の検討から以下の形態学的特徴

を明らかにした6）．即ち，心房位は全例正位であった．

心室位は18例がconcordant　connection，12例がdis－

cordant　connectionであった．右室流入路の低形成と

心室中隔欠損は全例にあり，右室が左室の上方に位置

し，心室中隔は水平位をとる．肺動脈狭窄や閉鎖を約

半数に合併する．右室流入路と大動脈はしぼしば対側

に位置し，心室位と大血管位の不一致すなわちループ

の法則の例外を80％に認めた．房室弁交叉を有する例

では三尖弁や僧帽弁の騎乗，狭窄などの異常の頻度が

高い．その他の最近のいくつかの報告でも同様な特徴

が述べられている1）“”5）7）11）．先にも述べたが，上下の心

室配列のほとんどは心房正位の左心症に伴っている

が1）－t6），鏡像型右胸心で，完全大血管転換症に合併した

症例や3），心房正位の右胸心で，完全大血管転換症に合

併した症例はあるが4｝11），今回の症例のように内臓心

房逆位の左心症で，完全大血管転換症｛1，L，　A｝に伴っ

て，上下の心室配列を呈した報告は調べ得た限りでは

なく，稀な症例と考えられる．逆に，内臓心房逆位（不

確定位での逆位も含む）に伴った左心症を論点の中心

としたVan　Praaghらの21例の報告では自験例と同

じ心奇形を1例に認めるが14），心室の上下配列につい

ては記載がない．Liberthsonらの報告では5例に心房

逆位の左心症に伴った完全大血管転換症を認めるが，

上下の心室配列や房室弁交叉の合併はなかった15）．し

かし，谷野らは正常大血管位で心室中隔欠損と肺動脈

狭窄を合併した心房逆位の左心症で，上下の心室配列
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を呈した1症例（1，L，　IN）を報告している8）．

　心房正位の上下の心室配列や房室弁交叉の診断に際

しての心血管造影5）や断層心エコー法の有用性が報告

されているが1）～4｝，孤立性左心症合併例での報告はな

い．自験例では胸骨傍長軸断層面と肋骨弓下四腔断層

面を併用し，心血管区分分析法にのっとったアプロー

チをする事で心血管造影前に孤立性左心症で，完全大

血管転換症に合併した上下の心室配列心と診断出来

た．

　複合心奇形を合併した上下の心室配列や房室弁交叉

では，通常右室低形成を合併し心内修復術が困難なこ

とがある．近年このような症例に対してFontan型手

術や16｝，心室中隔欠損を閉鎖しない心房内血流転換術

の成功例の報告がなされている7）．自験例では適当な

時期に体肺短絡を作成し，将来的にはFontan型手術

を施行したいと考えている．
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ACase　Report　of　Complete　Transposition　of　Great　Vessels　Associated　with

　　　　　　　　Supero－inferior　Ventricles　in　Isolated　Levocardia｛1，　L，　A｝

Yuji　Matsuoka，　Kenji　Kawaguchi，　Toshihiro　Nishiguchi，　Takahiro　Okishima，

　　　　　　　　　Hiroko　Suzumiya，　Kazushi　Takamura，　Shinjiro　Tashiro，

　　　　　　　　　　　　　　　　　Syunsuke　Yamasaki，　Kaoru　Akimoto

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　and　Kunio　Hayakawa

　　　　　　　　　　　　　Department　of　Pediatrics，　Miyazaki　Medical　College

　　　We　report　a　exceedingly　rare　case　of　complete　transposition　of　great　vessels　associated　with

supero・inferior　ventricles　in　isolated　levocardia｛1，　L，　A｝in　a　two－month・old　infant．　She　presented　with

heart　murmur　and　cyanosis．　Precise　intracardiac　anatomy　was　evaluated　by　two・dimensional

echocardiography　before　cardiac　angiography　except　for　direction　of　right　ventricular　inflow　portion．

Angiocardiographical　atrioventricular　relationship　in　this　case　was　paralle1，　but　not　criss・cross．
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