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＜Editorial Comment＞

A-Pwindowに合併したCOA，IAA新生児，乳児期例の治療方針

関西医科大学胸部心臓血管外科教授 今村 洋二

この論文には 1，A-P windowを合併したCOA，IAAの大動脈弓部再建方法と 2，A-P window自体の手術方法

の 2つの重要な問題点があるように思われます．以下，この 2点について考えてみたいと思います．

1．COA，IAAの治療方針

本論文の severe COAは，その形態からA型 IAAに準じた形態と判断されます．そこで，ここではA-P window

に合併したCOAのみでなく IAAも含めた治療方針について考えたいと思います．

いまから 10 数年前，DiGeorge 症候群に合併したA-Pwindow+B型 IAAの新生児症例を経験したことがありま

す1）．当時はCOA，IAA症例のすべてを（早期）二期根治の方針としていた事もあり，左開胸による distal arch

の再建術のみを行いましたが重症呼吸不全にて失いました．それ以来，私は，A-Pwindowを含め，複雑心疾患合併

の新生児COA，IAAはすべて PGE1 を投与し，全身状態の改善をはかった後，全例早期の一期根治術を行う方針と

してきました．しかし，Quaegebeur ら2）の多施設集計の報告では，新生児COA 322 例の術後 2年目の生存率は 84

％であり，複雑心疾患合併例に死亡例が多いものの，VSD合併例のみをみると，一期手術の成績（死亡率 22％）よ

り二期手術の成績（死亡率 9％）の方が良好であったとしています．またMerrill ら3）は 1 ヵ月未満COA手術 139

症例の手術の risk factor と長期成績を検討しております．彼等はCOA解除にあたり subclavian flap 法を 92 症例

に行っており，その再狭窄発生率の低さとともに二期手術の有効性を強調し，新生児期のCOA repair の成績は合

併奇形の複雑性が最も関与すると述べています．しかし extended end-to-end anastomosis の導入による大動脈弓

再建法の有効性が報告され，また体外循環，心筋保護法，麻酔を含めた術中術後管理などの進歩により，新生児期

開心術の成績向上がみられるとともに，COA，IAA合併の複雑心疾患にたいして，一期手術が行なわれるようにな

りました．Brouwer ら4）は，症例に応じた治療戦略が良いとしながらも，新生児一期根治術を，また，Seirafi ら5）も

複雑心疾患合併例ではむしろ一期根治術の成績の方が良好であったと報告しています．複雑心疾患合併の新生児例

には，今後も積極的に一期根治術がすすめられると言って良いでありましょう．

さて，本論文のテーマでありますA-Pwindow合併のCOA，IAAの最近の報告は著者らが引用しているMat-

suki ら1）が報告した 1992 年以降，疾患が稀なこともあり，残念ながら数件の症例報告を散見するのみであります．

しかも 1カ月未満の新生児期症例が大部分であり，いずれも正中よりA-Pwindowの閉鎖とともに，動脈管組織の

切除，大動脈弓の再建を行っています．大動脈弓再建の補助手段としては，超低体温循環停止法が主流であります

が1），循環停止法には限界があり，著者のごとく，超低体温法に脳分離体外循環を併用することは，成人期の弓部大

動脈瘤手術時の脳保護と同様，有効な手段と思われます．また，超低体温循環停止法の合併症を考慮しHata ら10）は

直腸温を 26℃に維持し循環停止を行わずに一期根治術を行ない得た症例を報告しています．しかし，手術中の視

野，縫合の確実性，大動脈再建の時間を考慮すると，私は超低体温循環停止法が最も単純明解で確実な補助手段と

考えています．

2．A-Pwindowの手術方法について

Gross1）の結紮術による閉鎖術成功例の報告以来，人工心肺使用の有無，経大動脈か経肺動脈かの approach の差，

そして交通孔閉鎖にパッチを使用するか否かにより異なった種々の術式が報告されてきました．本論文が採用して

いる pulmonary flap repair はMatsuki ら6）の最初の報告の後，Messmer ら12）の報告があります．この手術法の特徴

はA-Pwindowの閉鎖に異物を用いず，患児の肺動脈前壁を flap として用いるもので，flap の発育が充分期待でき，

新生児期症例にも有用であるとしています．しかし，同時に肺動脈前壁の再建に自己心膜を用いているため，著者

も述べているとおり，遠隔期には，大動脈の成長とともに，肺動脈再建部の変化も確認することが大切でありま

す6）12）．Matsuki らの最近の報告13）によりますと，1992 年に報告した症例の 7年後の状態は，大動脈の発育は良好な

るも，肺動脈に 30 mmHgの圧差を認めたとしています．Di Bella ら9）は，術式をさらに改良し，pulmonary flap



をA-Pwindow閉鎖に用いた後，残存肺動脈端を直接 flap に縫着し，肺動脈再建に心膜を用いない術式を報告して

います．さて，これらの手術法において，患児の成長を考慮した手術法を採用することも大切ですが，修復にあた

り，大動脈弁，左冠状動脈孔，さらには左右肺動脈分岐部狭窄をおこさないように注意した手術方法の採用がより

重要と私は考えています．この点に注意さえすれば，経大動脈的にパッチ閉鎖を行なっても成長は充分期待でき，

なんら遜色ない手術結果が得られると思われます．ただし，異物を用いることによる，血栓などの問題があること

は考慮すべきことかもしれません．

いずれにせよ，ボストン子供病院で経験された 1973 年より 1988 年の 16,429 症例中A-Pwindowはわずか 15 例

（0.09％）ときわめて稀な疾患であることは明白であります7）．循環器小児科医も外科医も，なかなか経験しにくい

疾患であり，これから，もし経験するようなことがあれば，患児の解剖学的，生理学的状態を充分把握し，患児の

発育を考慮した最適な治療，術式の選択にあたりたいものであります．
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