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低形成右室を伴った純型肺動脈閉鎖症，狭窄症に対する

One　and　one　half　ventricle　repairの2症例

（’1！IJJk　9　ftl　4∫jl8tl受イ寸）
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　要　　旨

　純型肺動脈閉鎖症（PPA），狭窄症（PPS）の外科治療において，われわれの施設では明らかな狭窄を

伴ったsinusoidal　communicati（mがなく右室構造がtripartite　typeであるのものに関しては

biventricular　repairを目指す方針である．しかし姑息手術後も右室容積が充分に増大しない症例に対し

てはbiventricular　repairはなかなか難しいのが現状である．今回われわれは右室拡張末期容積

（RVEDV）が40％ofN台の低形成右室を伴ったPPA，　PPSの2例を経験した．症例1：3歳女児．体

重11．9kg．診断はPPAでRVEDV：41．9％ofN，　RVEF：26．0％，　PA　index：283，　Qp／Qs：o．47，　Rp：

2．3～5．4単位，三尖弁輪径：9．Omm（31．6％ofN）であった．症例2：2歳男児．体重7．8kg．診断はPPS

でRVEI）V：41．o％ofN，　RVEF：64．（）％，　PA　index：170，　QP／Qs：0．35，　mPAP：18／7（12）mmHg，

Rp：2．1単位，三尖弁輸径：11．4mm（45．4％ofN）であった．これら2症例に対してSVC開放型right

unidirectional　Glenn吻合を併用したone　and　one　half、ventricle　repairを施行した．術後経過は良好で

あったが，症例2では術後造影にて上一ド大静脈血の大部分が右室経由で左肺動脈へ流れており今後の右

肺lfll流の変化に懸念が残った．以ヒ，　one　and　one　half　ventricle　repairは低形成右室を伴ったPPA，

PPSに対して有効な術式であると考えられた．しかしその適応，術式等に関しては議論の多いところで

あり，遠隔成績を含め今後の検討課題であると考えられる．

　　　　　　　　　はじめに

　純型肺動脈閉鎖症（PPA），狭窄症（PPS）はそのス

ペクトラムが幅広く，外科治療に関しても議論のある

ところである．われわれの施設では明らかな狭窄を

伴ったsinusoidal　colnmし111icatiollがなく右室構造が

tripartite　typeであるものに関してはbiventricular

repairを目指す方針であるが，そのなかでも右室容積

が充分あるものに対しては新生児期一期的根治術を，
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また充分でないものに対しては新生児期に右室流出路

形成術と体肺動脈短絡術を施行し，右室容積の増大に

より二期手術を考慮している．しかし姑息手術後も右

室容積が充分に増大しない症例に対してはbiventri－

cular　repairはなかなか難しいのが現状である．今回

われわれは右室拡張末期容積（RVEDV）が40％ofN台

の低形成右室を伴ったPPA，　PPSの2例に対して，

Jonasらが呼称しているone　and（me　half　ventricle

repairi）2）を施行し良好な結果を得たので文献的考察を

加えて報告する．なお，RVEDVはSimposon法によ

り求めNakazawaら3）の正常期待値により％of　nor一
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malで表わした．三尖弁輪径（TVD）は拡張期右室造

影像にて計測し，％of　normalはRowlattらの基準値

に対するBullら4）の修正式から求めた．

　　　　　　　　　　症　　例

　症例1：3歳女児．体重11．9kg．

　診断：純型肺動脈閉鎖症（PPA）．

　現病歴：38w，3，610gにて出生．生後1カ月で三尖

弁閉鎖症（TA（Ia））の診断の下，　right　modified

Blalock・Taussig　shunt手術（RMBT）を施行．11カ

月時心臓カテーテル検査を施行しPPAと診断され

た．この時右室拡張未期容積（RVEDV）：15．6％ofN，

右室駆出率（RVEF）：56。5％，　PA　index：280，肺体

血流比（QP／Qs）：1．O，肺血管抵抗（Rp）：3．0～4．4単

位，三尖弁輪径：7．Omm（30．6％ofN）であった．1

歳4カ月時に右室流出路形成術（RVOTR），PDA　liga－

tionを施行．3歳時に心臓カテーテル検査を施行し，

今回根治術目的にて入院となった．

　心臓カテーテル検査所見：RVEDV：41．9％ofN，

RVEF：26．0％，　PA　index：283，　Qp／Qs：0．47，　Rp：

2．3～5．4単位，三尖弁輸径：9．Omm（31．6％ofN）で

あった（表1）．

　症例2：2歳男児．体重7．8kg．

　診断：純型肺動脈狭窄症（PPS）．

　現病歴：38w，2，534gにて出生．生後1カ月で心臓

カテーテル検査にてRVEDV：32．4％ofN，　RVEF：

41．3％，PA　index：174のPPSと診断され，　RVOTR

を施行された．5カ月時に心臓カテーテル検査を施行

し，RVEDV：46．3％ofN，　RVEF：59．4％，　PA

index：228，　Qp／Qs：0．43，　mPAP：18／IO（13）

mmHg，　Rp：2．2単位，三尖弁輪径：10．7mm（50％

ofN）であった．2歳時に再度心臓カテーテル検査を施

行し，今回根治術目的にて入院となった．

　心臓カテーテル検査所見：RVEDV：41．O％ofN，

RVEF：64．0％，　PA　index：170，　QP／Qs：O．35，

InPAP：18／7（12）mmHg，　Rp：2．1単位，三尖弁輪

径：11．4mm（45．4％ofN）であった（表1）．

　手術所見：胸骨正中切開にて心臓に到達した．肺動

脈周囲を中心に充分な剥離を行った後，上行大動脈送

血，上下大静脈脱血にて体外循環を開始した．体外循

環開始と同時に症例1ではRMBTを結紮，閉鎖した．

まず心拍動下に右肺動脈を肺動脈分岐部付近で切離し

近位端を閉鎖した．続いて遠位端を上大静脈（SVC）

の右側に端側吻合し，上大静脈右心房間の交通を保っ

たままの形であるSVC開放型right　unidirectional

llノ」、iJA’1謎i　l3（5），　1997

表1　術前心臓カテーテル検査所見

Case　l 111110 3y．o．

RVEI）V（％of　N） 15」〕 41．9

RVEF（％） 56．5 26．o

LVEDV（％of　N） 243．｛｝ 294．o

LVEF（％） 73．｛｝ ▲9．4

PA　illdex 28｛｝ 283

mPAP（mmllg） 35／ll（24）

PvWP（mmllg） 21 1621

Rp（しmit） 3．04．4 2．35．4

Talmlllus（mm） ’イ」1 9」1

Case　2 一

1〕1no 2y．o，

RVEI）、▼（％of　N） 46．3 41．｛〕

RVEF（％） 59．4 64．1）

LVEI）V（％of　N） 216。｛｝ 189．0

LVEF（％） 64．0 69」［

PA　illdex 228 17｛｝

mPAP（mmHg） 18／1｛1（13） 187（12）

Rp（ullit）
リ　ワー　　，　　一

2．1

Tallnulus（ml1〕） lO．7 lL4

RVEI）V：右室拡張末期容積，　RVEF：右室駆出率，

LVEDV：左室拡張末期容積，　LVEF：左室駆出率，
mPAP：｝…肺動脈圧，　PVWP：肺静脈契入圧，　Rp：肺血管抵

抗，Tannulus：三尖弁輪径

Glenn　allastomosisを施行した．吻合には＃50プロリ

ン糸を用いた．続いて症例2では以前に旋行した

RVOTRの1弁付パッチの部位において肺動脈弁閉

鎖不全が高度であったため，Tissue－guardによる1弁

付パッチを用いて再度RVOTRを施行した．その後大

動脈遮断下に右房を切開し心房中隔欠損孔を閉鎖し

た．症例2ではPA　indexが170と狭小肺動脈であった

ため，adjustable　ASD（φ5mm）を作製した．体外循

環からの離脱には問題なく，症例1ではCVP：14

mmHg，症例2ではCVP：13mmHgであった．体外
循環時間は症例1：86分，症例2：IO5分，大動脈遮断

時間は症例1：54分，症例2：47分であった．また両

症例とも無輸血体外循環にて手術を終了した．

　術後心臓カテーテル検査所見：2症例ともに術後25

U目に施行した．症例1では．ヒ大静脈圧：13mmHg，

右房平均圧：12mmHg，右室圧：38／EDP　l　lmmg，主

肺動脈圧：27／8（17）mmHg，肺動脈模人圧：3mmHg，

左室圧：96／EDP　llmmHgであった．また症例2では

上大静脈圧：IOmmHg，右房’ド均圧：9mmllg，右室

圧：29／EDP　IOmmHg，左肺動脈圧：18／9（14）

mmHg，左房圧：7mmHgであった（表2）．心大血管
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表2　術後心臓カテーテル検杏所見

Case 1 Case　2

PressUre SatO2 PrcSSUre SatO2
一一11　．

SVC （13） 67」） （ln） 63．1

RA （12） （9） 58．6

lVC （12） 46．1 （川 58．6

Rv 38EDPll 62．2 29．EDPm 57．1

mPA 27〆8（17） 6n．7 26〃4（15） 55．4

rtPA 1〔ピ7（8） 65．（1 ｜7m（1D ｛一　　り
、）‘．、）

l　hPA 22／8（15） 60．9 189（14） 59．｛［

LA PCW（3） （5） 95．9

LV 96／EI）Pll 96．｛｝ 73／EI）P9 8．4．2

Ao 96／62（82） 922 68／45（55） 84．4

造影所見としては，2症例とも．ヒ大静脈lfiLの一部と下

大静脈lllLが右室経由で左肺動脈へ流れていた．特に症

例2は右肺ML流カミ少なく左右肺動脈Ml流1こ差が見られ

た（図1，2）．

　術後経過：2症例とも術当日に人工呼吸器から離脱

し気管内チューブを抜去した．術後経過はともに順調

で輸l／lL，タンパク製剤ともに川いず無輸lllLBN心術を達

成した．

　　　　　　　　　　考　　察

　PPA，　PpSは右室の発達程度によりその外科治療方

針が人きく分かれる疾患である5）6）．新生児期に明らか

なsnlusoidal　commullicationがあるものに対しては

単独の体肺動｝lll《短絡術やあるいは三尖弁川閉鎖lfiilなど

が施行されることが多い7ト9）．一’方，右室構造がtriPar－

tite　typeであるものに対しては，特に右室容積がある

程度あるものに対してはbiventricu｜ar　repairを目指

す方針となる．実際には新生児期にBrock手術あるい

は体外循環下右室流出路拡大術を施行し，右室容積の

増大を期待し二期手術を考慮するのが一般的である．

われわれの施設でも明らかなsinuSoida｜COn〕mUIlica－

tionがなく右室構造がtripartite　typeである場合，右

室容積が充分あるものに対しては新生児期一期的根治

術を，また充分でないものに対しては体外循環・ド右室

流出路拡大術を施行している．

　その後は右室容積の成長が最も問題となるが，その

ポイントの一一つとして心房間交通の大きさが挙げられ

る．心房間交通すなわち心房中隔欠損孔（ASD）が大

きすぎれば右房内への流入血は左房に左右シャントし

てしまい，これにより右室への前負荷（preload）がか

からなくなり右室の成長が期待できなくなる．一一］∫，

ASDが小さすぎれば逆に左心系への負荷があまりか

からず，充分な心拍出是が維持できない．実際には

ASI）が小さい時にはballo（m　atrioseptos　tomy

（BAS）が施行されるためASDがノ」＼さすぎるままとい

うことはないが，BASによりASDが拡大されすぎ右

室が成長しないことは充分に考えられる．今回のわれ

われの経験でも症例2はASI）が大きすぎたために

RVEDVが4LO％ofNにとどまった可能性が大きい．

そこで最近経験したPPAの体外循環下右室流出路拡

大術症例2例では術前にあまり人きなBASの施行を

控えたところ，6カ月の時点での心lbiiiiカテーテル検査

一ご1よR＼’EI）＼T　lよ55．2060fN　 （fホ」日1∫イ1　1’il　27．70〈｝ofN），

123．89｛｝ofN（術lil∫値422°（’）ofN）と成長していた．現
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　　　　　　　　　　　　　　図1　術後印L《r；；造影（症例｜）

（A）L大静脈造影：ヒ大静脈からのll｜L流は．．一部が右肺動脈へ，．・部が右房へと流れている．（B）右

宰造影，（C）．ド人静脈造影1ともにi：肺動脈が造影される．

SVC：ヒ大静脈，　RPA：右肺動脈，　RA：右房，　RV：右室，1nPA：王：肺動脈，　IVC：ド人静脈
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1・z］　L）　　　　　　f’ii∫子麦　｜r｜11丁；」造一li｛三　　　　（　」11〈f夕1」　　2　　）

（A）　イi川唖力1派」造；杉，（B）　L人静り脈」宣景：，（C）　イ「弓く」造景：．　ヒト’人こll浄肋臼血しノ）人こ剖㍑〉カ｛右’辛糸fl｝「ご“ノ，－1月市重ノJ

‖ノK’＼済［］L’こ才∫り，　イf月市1自1涜［ζよflk卜’し’こし、ノつ．

RPA：イ1‖市重力‖IK，　SVC：　L／（II浄肋V，　RA：イil’；：，　RV：イrノ；｛9　mPA：　i・1i▲llf重力｝脈

在lf列は・d・｜勺flケi夏1・llf　（ASD　clo　s．　u　re　’BT　s　huiit　Clo－

sure’ reRVOTR）待機中で，もう1例は右室のさらな
61戊」こを其月仁与し’ご6ノノJJ千菱1｝｝戸芝・じ・㌦載カプ→一・ノーノレ‡りこイトri方｛亘

行の1フ定である．またBAsによりASI）が大きくなり

すぎた場合には1三術‖・］」にある程度の人きさで3iで

ASI）を縮める必要があるのかもしれない．そしてその

支ま右室が．大きく成長し70°。ofN程度以ヒになれば，

ASDヒBT　s．　h　u　ntノこ口別鎖するこヒにkり

biventriCular！’el）airを’／d成させるこヒが［ij’能となる．

また症例2はBT　shしmtを併川施行しなかったが，わ

れわれレ）経験した他の症例から考えれば，川f肋脈ヒ右

室の成長を期待’・1’るためには適度な大きさの．XSI）ヒ

tもにBT　shunt　O）併JIIは有効は手段と考えられる．

症例2はBT　shuntがなく動脈管の自然1．？・」鎖により肺

動脈へのlfll流は右室経山のみとなり，かつASDが人

きかったために右室が充分に育たずにPA　indesも

170にとどまってしまった可能↑生が考えられる．このよ

うにPPA，　PPSに対する新生㌧i，1，期イ本外循環卜’右等ζ流

出路拡大術においてはBTshuntの併用が有効で’あ

り，われわれは今後もこのkうな症例に対してはBT

s．　hul）t併用の方針である．　また症例1は最初TA　（Ia）

と診断され，そのため新生児期にRVOTRを施行せず

RN．IBTのみで終わってしまったために，右室の発育

が制限された．可能’性がある．この．点から初回f術とし

ては新生児期におこなう体外循環ド右室流lll路拡人術

はPPA，　PPS〔ノ）1台斗寮ii伐ll｛各ヒしてはイ∫用’ごある．

　　次に，One　2it）d・ne　half　venti・icllle　rePairを施行す

る際にビの；iうな形にするかが問題となる．つ圭り

Glelm吻合においてSVC　l‖・1放型unidirecti（）lla1

（｝lenn，　SVC閉＄目型uni（lirectional　Glelm，　bidir－

cctionaI　Gk！nnθ）3通りのli術の選択ができる．という

ことで’ある．　こ（ノ）ための条1牛としては，（II）右室（ノ）大き

ざの程度，／2）左右肺重加1／R（ノ）発達i（ノ）程度力；屯要で’ある．

1「～」レ、）C：k　Iく＼tEI）一▼　：　2｛｝oo（｝fN　jソ、　iぐlt　I；（）11t2111　∫［1！　」二｛ll：i（ノ）」｛堕

1，己：て・あるヒ述べている川．右室が人こきく肺重川llKの発達

が充分で左右差が／ない場合にはbidir｛．｝ctional（｝lenn

が有利で・あろ’）が，肺重加脈の発達1こ左右差がある場合

にはlmidirectiOIlal　Glennが号慮されなければならな

い◆　／；1日1は2」lil（列と二もsVC｜｝｝1］ノ孜」［「．！tmi（lircctiOIlal

Glelmを選択したが，症例1ではjliii動脈θ）発達に人き

な左右差がないため，拍動流を得るという点では

bidirectional（｝1elmを施行したほうが良か一）たU）か

もしれない．しかし金澤・らが指摘しているkうに
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1　　Nbidirectional　（｝lennではSVCのhypertens　ioi）に社

意する必要がある川．天際に症例1の術後のヒ人静脈

lllは13mmllgであることから，　bidirectional　Glelmを

施行すればさらに上大静脈圧が11－yl・した可能性があ

る．しかしbidirectional（｝｜elmσ）形にすることにより

SVCのhypertensiOnをきたすような症例は，肺ltl．L管

抵抗が極端に1，　；iくない限り，右室からのoutputが充分

にあるためにそうなるのであ’）てbiventricular

repairが可能であることを示1唆しているともバえる．

．一
ノ∫，　カヒf夕IJ　2ンご1よノ亡月市重力‖jlミf羊5．6mm，　イf‖市璽力ll｜1ミt’〒ζ7．4

mm　と月市垂ノJl脈（ノ）ヲ壱」圭1こノ1：イfノ「：カs’あ1．」たy），　SVC　l；｝・j方～｛岬4
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unidirectio11a1（｝lennを選択した．術式をいろいろと

検討したが，手術中体外循環離脱後，L大静脈を遮断

したところヒ大静脈圧は30mlnHgまでヒ昇したため

SVC閉鎖型ullidilづectional　Glennに変更しなかった．

しかし術後造影では右肺動脈への／血流が非常に少なく

術前評価と異なり右肺動脈の血管床が少ないことが示

唆された．retrospectiveに見てASI）をpartial　clo－

sureするだけでも良かったのではないかと考えてい

る．患児は現在非常に元気でadjustable　ASD（φ5

mm）12｝が残っているとはいえPaOL，も70mmHg前後

である．しかし今後ますます肺血流の左右差が生じる

ことがP想される．術後造影では右室は’ド大静脈から

のltll流のみならず上大静脈からの血流の一部をも引き

込んでいるため，現在右室容積は小さいがさらに大き

く成長しbiventricular　repairにも耐えうるまでに成

長する11∫能性がある．今後の一一方針としては体肺動脈

短絡により右肺動脈を発育させ肺血管床の左右差をな

くし，右室の成長とともにbiventricular　repairへの

conversionを考慮した方が良いのかもしれない．

　PPA，　PPSのdefinitive　repairの術式選択は難しい

問題である．RVEDVが40％ofN以ヒあれば
bivelltriclllar　repairが可能という報告も多くあるが，

高らが指摘しているようにRVEDV，三尖弁輸径など

を基にした総合的評価をおこなうことが恒要であると

考えられる1°）．またYamaguchii3），大橋ら1’”が提唱し

ているRV・TV　indexも有用な指標のひとつと言え

る．今回u）2症例においては，RV・TV　indexは症｛列

1　：〔｝．13　（RVEI）V：41．9，　TVD：3L6），痘：｛列2　：

O．19（RVE工）V：41．0，　TVD：45．4）であった．この

点からはone　and　one　half　velltricle　repairは妥当な

選択であったかもしれないが，しかしretrospective

に見て症例1はbiventricular　repair，症例2は右室流

出路形成｝ASD部分閉鎖の可能性が示唆された．われ

われは今回の2症例に関してはRVEI）V，三尖弁輪

径，肺動脈の発達程度などを基に総合的に判断しone

and（me　half　ventricle　repairを選択した．最初に右

室流出路形成寸ASD部分閉鎖を試み，無理ならば（me

and　one　half　ventricle　repairとする方針も考えられ

るが，先述した総合的評価から本術式を選択した．ま

たその適応，術式等に関しては議論の多いところであ

るが，遠隔成績を含め今後の検討課題であると考えら

れる．

　　　　　　　　　　結　　語

　1．低形成右室（RVEDV：40％（）fN台）を伴った純
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型肺動脈閉鎖症（PPA），狭窄症（PPS）の2症例に対

してone　and　olle　half　ventricle　repairを施行し良好

な結果を得た．

　2．PPA，　PpSの治療戦略に関してはRVEDV，三

尖弁輪径などを基にした総合的評価をおこなうことが

重要であり，one　and（川e　half　ventricle　repairの適

応，術式等に関しては遠隔成績を含め今後の検討課題

であると考えられる．

　なお本論文の要旨は，第100回日本胸部外科学会関東甲信

越地方会（1996年12月，東京）にて発表した．
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One　and　One　Half　Ventricle　Repair　for　Pure　Pulmonary　Atresia　and
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Takahiko　Sakamoto，　Yuzo　Nagase，　Yasutoshi　Matsumoto＊，　Tsutomu　Harada＊，
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　　　We　experienced　two　surgical　cases　of　one　and　one　half　ventricle　repair　which　c（msists　of　the

unidirecti（mal　Glenn　anastomosis　and　right　ventricular　outflow　reconstruction．　The　diagnoses　of

the　patients　were　pure　pulmonary　atresia（PPA）and　pure　pulmonary　sten（）sis（PPS）whose

RVEDVs　were　40％of　normal　level．　The　clinical　course　was　good，　but　ill　the　pog．　toperative

angiography　of　PPS　case，　the　disproportion（）f　pulmonary　blood　flow　was　recognized（right＜Ieft）．

　　　We　think　that（me　alld（me　half　ventricle　repair　is　effective　for　PPA　and　PPS　which　has　a

small　sized　right　ventricle，　and　the　choice　of　surgical　techni（lue　is　important　in　the　case　with

distortion　of　the　pulnlonary　artery．
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