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症例報告

超低体重児における大動脈弓離断を伴った大動脈－肺動脈窓の

一期的根治術
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要　　旨
　大動脈－肺動脈窓，大動脈弓離断を合併した超低体重児に対して，体外循環使用下に一期的修復術を施行し救命
しえたので報告する．症例は女児，双胎第 2 子として1,320gで出生．生後 4 日目に心雑音，心拡大を指摘された．
心エコーおよび逆行性橈骨動脈造影検査より，大動脈－肺動脈窓，A型大動脈弓離断，動脈管開存，卵円孔開存と診
断された．生後22日目，手術時体重1,270gで一期的修復術を施行した．軽度低体温体外循環下に大動脈－肺動脈窓を
修復，腕頭動脈送血による片側脳灌流，下半身循環停止および心拍動下に大動脈弓再建術を施行した．術後 5 日目
に人工呼吸器から離脱し，術後16日目に退院した．
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A female baby, one of twins, was delivered by cesarean section at 38 weeks of gestational age with a birth weight of 1,320 g. She was
diagnosed by echocardiography and left artery injection aortography as having aortopulmonary window, type A interrupted aortic
arch, and ductus arteriosus. When she was 22 days old and weighed 1,270 g, primary repair was performed. Cardiopulmonary bypass
was established by right atrial and dual arterial cannulations into the innominate artery and descending aorta. After repair of the
aortopulmonary window, the innominate artery proximal to the cannulation site was snugged down and the proximal ascending aorta
was cross-clamped with a working beating heart and cerebral perfusion, and extended aortic arch anastomosis was performed. She
was discharged from the hospital on day 16 after surgery without any neurological deficits.
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緒　　言

　先天性心疾患に対する外科治療成績は，術前診断率の
向上，手術手技や体外循環装置の改良により飛躍的に向
上してきている．しかし，臓器機能の未熟な新生児，特
に低体重児の開心術はいまだ十分な成績とは言い難い．
今回，大動脈－肺動脈窓（APW）に大動脈弓離断症（IAA）
を合併した超低体重児（1,270g）に対し，体外循環下に一
期的修復術を施行し救命しえたので報告する．

症　　例

　1）症例
　生後22日，女児．
　2）主訴
　心拡大，尿量減少．

　3）現病歴
　在胎38週 0 日，胎児仮死のため緊急帝王切開，双胎
第 2 子として1,320gで出生．生後 4 日目心雑音，心拡
大，尿量減少を認め前院NICUへ搬送入院となった．心
エコー検査および逆行性橈骨動脈造影検査（Fig. 1）所見
は，A型IAA，上行大動脈径は6.3mm，APWの欠損孔径
は4.8 × 5.6mm，Type II1），左右肺動脈径はそれぞれ右
5.2mm，左2.6mmであった．心内奇形は卵円孔開存のみ
であった．lipo PGE1投与下に生後21日目，手術治療目的
に当科紹介となった．
　4）当科入院時現症
　身長40cm，体重1,270g，BSA 0.12m2，血圧67/
30mmHg，脈拍148/分，洞調律，呼吸数51/分．胸骨左
縁第 3 肋間にLevine III/VIの収縮期雑音を聴取した．血
液生化学検査では，総ビリルビン値 15.7mg/dlと新生児
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黄疸を認めた以外に明らかな異常所見を認めなかっ
た．胸部X線で心胸郭比68％と著明な心拡大と肺血管
陰影の増強を認めた（Fig. 2）．全身状態は安定していた
ものの尿量減少したため，生後22日目，体外循環下に
1 期的修復手術を施行した．
　5）手術所見
　胸骨正中切開．腕頭動脈送血（Stöckert 2.0mm），動脈
管から下行大動脈へ送血管を挿入（クラレSA 8Fr），右房
1 本脱血（DLP 14Fr）にて体外循環を開始した．動脈管を
結紮後，肺血流量を左右肺動脈に通したテープを牽引
することにより制御した．直腸温32˚Cまで冷却，その
間に上行大動脈および主肺動脈を剥離し，外径 5mmの
大動脈－肺動脈交通部を露出した．この大動脈－肺動
脈交通部を遮断，切離し，両断端は 8～0 proleneで直接
縫合閉鎖した．動脈管を切離することで，下行大動脈
へ挿入した送血管の可動性が得られ，下行大動脈への
灌流を維持したまま下行大動脈の剥離を容易かつ十分
に行えた．直腸温32˚Cで下半身循環停止とし，下行大
動脈を遮断，送血管を抜去した．腕頭動脈中枢側，左
総頸動脈および左鎖骨下動脈をターニケットで遮断
し，腕頭動脈送血による片側脳灌流を開始した．次に
上行大動脈基部を遮断．自己肺換気下に心房脱血量を
調節することで自己心拍出による冠灌流を行い
（working-beating heart），心拍動を維持したままextended
direct anastmosis法にて大動脈弓部再建を行った（Fig.
3）．吻合終了後，各遮断を解除し腕頭動脈送血，右房 1
本脱血による体外循環下に復温を開始した．復温とと
もに自己心拍数は増加し，体外循環からの離脱は容易
であった．体外循環時間81分，下半身循環停止時間12

Fig. 1 Left radial artery injection aortography demonstrates
type A interrupted aortic arch (black arrow) and shunt-
ing flow from the ascending aorta to the distal pulmo-
nary trunk (white arrow).

Fig. 2 Chest radiography on admission showing cardiomegaly
and increased pulmonary vascular shadow.

分，手術時間 3 時間00分であった．
　6）術後経過
　術直後はドーパミン5�g/kg/min，ニトログリセリン
5�g/kg/min，塩酸オルプリノン0.4�g/kg/minを投与し
た．ガス交換能低下を一過性に認めたが，術後 5 日目
に人工呼吸器から離脱．明らかな神経学的異常所見な
く，術後16日目に退院した．心エコー検査では，左室
流出路狭窄，肺動脈狭窄ともに認めず，心室機能も良
好であった．体重増加良好で術後 3 カ月時，体重2,568g
に達し外来通院中である．

考　　察

　APWの発生頻度は全先天性心疾患の0.5％と比較的ま
れな疾患であり，約半数は合併心奇形を伴う2）．内外諸
家の報告によるとAPWにIAA，大動脈縮窄の合併は 4％
に認められる3, 4）．
　APW，IAAともに肺血流増加性心疾患であるため，
両疾患の合併例では，生理的に肺血管抵抗が低下する
生後 1～2 週間に左－右短絡が増加し，急速に症状が増
悪する可能性がある．従って新生児期早期の正確な術
前診断は，手術成績の向上に極めて重要である．心エ
コー検査による心内奇形の診断率は高いが，低体重児
において大血管の異常形態を診断することは容易でな
い．本症例のように，心エコー検査と逆行性橈骨動脈
造影検査，あるいは3D CT，MR-angioなどの比較的低侵
襲な検査を組み合わせることで，より正確な形態診断
が得られ，外科的治療戦略を立てる上で有用である．
　手術時期は，臨床像の増悪傾向，生理的肺高血圧が
軽減する生後 2 週間前後，修正在胎週数が満期に近い
ことなどを総合的に判断し決定した．IAAを合併してい
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る本例の場合，PGE1投与による動脈管開存維持は救命
に不可避であるが，本剤は肺血管抵抗を低下させるた
め，術前の長期管理は肺血流増加による肺血管床障害
を招く危険性がある．また深原らが指摘しているよう
に，患児の未熟性の評価に手術時体重のみならず，在
胎週数も重要な因子であると考えられる5）．
　手術に関して，低体重児症例では術視野の確保は特
に重要であり，極力遮断鉗子ではなくターニケットを
用いて血流遮断を行った．また弓部大動脈再建時の多
臓器保護の観点からいくつかの工夫を行った．以前よ
りわれわれが報告している片側性脳灌流法6）と自己心拍
による冠灌流維持ならびに軽度低体温を組み合わせて
行った．上行大動脈基部を遮断し，自己心拍により冠
灌流を維持したまま上行弓部再建術が可能であった．
大動脈基部遮断中には，脈拍数を一定に保ちうるCVP圧
（3～5mmHg）を目安に脱血量を調節した．この方法によ
る心筋保護効果に関しては今後詳細な検討を要する
が，心筋虚血がなく，かつ上行大動脈から大動脈弓部
の術視野を広く確保できる点で有用な方法であると思
われた．また上行弓部再建時の広い術視野の確保は，
確実な大動脈吻合を可能にするだけでなく，下半身循
環停止時間や体外循環時間を短縮することにつなが
り，手術侵襲軽減にかかわる重要な要素である．下半
身循環停止時間は12分と短時間で，下半身灌流再開直
後から尿流出を認めた．術後生化学検査上も腎機能は
正常範囲内で経過したことから，腎機能保護効果は良
好であったと考えている．
　術後肺高血圧クリーゼは来さなかったもののガス交
換能の低下を生じ，5 日間の人工呼吸管理を要した．近
年，体外循環後の肺血管障害軽減に対するultrafiltration

Fig.3 Operative findings.
Cross clamping of the aortic root with working-beating
heart during reconstruction of the aortic arch.

法の有用性が報告されており7），低体重児に対しても
ultrafiltrationの導入を検討している．

結　　語

　APWを伴ったIAAの超低体重児（1,270g）に対し一期的
手術を施行し良好な結果を得た．正確な術前診断，外
科治療介入の時期決定，手術侵襲軽減を図るさまざま
な工夫により，低体重児に対する開心術治療成績の向
上が期待できる．1,500g未満の低体重児に対する体外循
環下開心術耐術例8–10）はいまだ散見する程度であり，本
邦における体外循環下開心術耐術例としては本例の
1,270gが最小体重であった5, 11）．
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