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症例報告

左鎖骨下動脈孤立症を伴ったファロー四徴症，22q11.2欠失症候群の 1 男児例
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要　　旨

　症例は22q11.2欠失症候群で右側大動脈弓，左鎖骨下動脈孤立症を合併したファロー四徴症の 1 歳男児．大動脈造
影にて胸部大動脈の第 5 胸椎の高さより起始し脊柱の左側を上行する異常血管を認め，血管叢を形成した後，左鎖
骨下動脈と動脈管を介して主肺動脈に連絡していた．右総頸動脈造影ではWillis動脈輪を介して左椎骨動脈を逆行性
に下行し，左鎖骨下動脈および動脈管を描出する鎖骨下動脈盗血現象を呈していた．以上は，大動脈弓の発生過程
における発生早期の左第 4 鰓弓動脈の退縮と左背側大動脈根の不完全な退縮による血管新生が原因と考え，2 歳 9
カ月時に左鎖骨下動脈の血流温存を目的に動脈管を肺動脈接合部で結紮したうえで心内修復術を施行し，術後良好
である．さまざまな大動脈弓異常の報告がある22q11.2欠失症候群は，大動脈弓や頭頸部の血管奇形を十分に把握し
たうえで心内修復術を検討すべきであり，その際はdigital subtraction angiography（DSA）が有用と思われた．
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We present the case of a 1-year-old boy with chromosome 22q11.2 deletion associated with tetralogy of Fallot, right aortic arch,
and isolation of the left subclavian artery.

Aortic angiography demonstrated an abnormal artery arising from the thoracic aorta, ascending on the left side of the spine,
forming a plexus, and flowing into the left subclavian artery and left ductus arteriosus. Furthermore, selective angiography of the
right common carotid artery showed retrograde flow of contrast material via the circle of Willis and down the left vertebral artery.
It later visualized the left subclavian artery and left ductus arteriosus (subclavian steal). From these findings, we speculated that
regression of the fourth branchial arch resulted in interruption of the right aortic arch and stenosis of the right dorsal aortic root
during early embryonic development, with the anastomosing arterial plexus formed subsequently.

The patient underwent a radical operation consisting of VSD patch closure, RVOT reconstruction, and ligation of the pulmo-
nary side of the PDA at the age of 2 years 9 months. He has been well since the surgery, and blood flow through the left subclavian
artery has improved significantly.

There have been increasing numbers of reports on patients with 22q11.2 chromosomal deletion complicated with various
anomalies of the aortic arch. Detailed evaluation of the aortic arch and cranio-cervical arteries, and cautious surgical approaches
are critical for the management of these patients. Selective angiography such as digital subtraction angiography (DSA) may serve
as a useful preoperative diagnostic tool.
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はじめに

　左鎖骨下動脈孤立症は，右側大動脈弓に合併するま
れな分枝異常である．今回われわれはファロー四徴症
に右側大動脈弓，左鎖骨下動脈孤立症，左背側大動脈
根の残存と思われるまれな血管奇形を合併した22q11.2
欠失症候群の症例を経験した．術前の血管造影所見を
踏まえ，鎖骨下動脈盗血症候群を惹起することなく一
期的心内修復術を行い，良好な結果を得たので，若干
の文献的考察を加え報告する．

症　　例

　1）症例

　1 歳，男児（初回入院時）．
　2）主訴

　心雑音，体重増加不良．
　3）家族歴

　特記すべきことなし．顔貌異常なし．
　4）現病歴

　在胎39週，出生体重3,280gで正常分娩．生下時より心
雑音と哺乳不良を認め，前医にてファロー四徴症と診
断された．生後10日目に無熱性の全身性間代性痙攣を
認めた．低カルシウム血症，PTH活性低下，Tリンパ球
減少等よりDiGeorge症候群を疑われ，活性化VitD製剤内
服のみにて経過観察されていた．7 カ月頃より反復する
呼吸器感染症のほか多汗，体重増加不良などの症状が
持続し両親の希望で11カ月時に当科を受診した．肺動
脈への順行性血流と動脈管血流が多いための心不全症
状と考え，血管拡張剤と利尿剤の投与を行い，1 歳 1 カ
月の時点で心臓カテーテル検査目的で入院となった．
　5）入院時現症

　身長69.8cm（−1.7SD），体重7.5kg（−1.7SD），チアノー
ゼなし，内眼角開離，小鼻，垂れ耳，小顎症などの
22q11.2欠失症候群に特徴的な顔貌を呈し，難聴，鼻
声，両側鼠径ヘルニアも合併していた．第 2～3 肋間胸
骨左縁に3/6度の駆出性収縮期雑音を聴取した．軽度の
陥没呼吸を認め，肝は 1cm触知した．血圧は右上肢90/
50mmHg，左上肢70/50mmHg，手の甲は右手のほうが厚
く，サーモグラフィでは 2˚C以上の左右差（右手>左手）
を認めた．精神運動発達は 7 カ月程度に遅滞していた．
　6）血液検査

　白血球14,100/mm3（リンパ球61％），リンパ球サブセッ
ト CD3 44.1％（67.5�6.9），CD4 36.2％（45.6�9.3），CD8
8.7％（15.2�4.2），CD16 22.6％（16.7�5.4）．リンパ球幼
若化反応 軽度低下．IgG 792mg/dl，IgA 30mg/dl，IgM 86
mg/dl，IgE 38mg/dl，Ca 3.7mg/dl，P 5.4mg/dl，i-PTH

13.8pg/ml（7.6～47.0）．
　7）染色体検査

　22q11.2欠失（FISH法）を認めた．
　8）胸部X線

　右側大動脈弓で，心胸郭比は53％，肺血管陰影は軽
度増強していた．
　9）心電図

　正常洞調律でQRS平均前額面軸は+80度，両室肥大を
示した．
　10）心臓カテーテル検査

　左室および右室圧は等圧で，右室－肺動脈間圧較差
は漏斗部で約20mmHg，弁性狭窄で10mmHgであった．
中等度の肺高血圧症を認めた．肺動脈断面積指数は
500m2/BSA であった．膜様部心室中隔欠損，右側大動
脈弓および大動脈の騎乗を認めた．大動脈造影にて胸
部大動脈第 5 胸椎の高さより起始する異常動脈を認め
た．また，左鎖骨下動脈の起始部は確認できず，左総
頸動脈は上行大動脈より分岐していた（Fig. 1A）．大動脈
造影後かなり遅れて動脈管と肺動脈主幹部が描出され
た（Fig. 1B）．また，食道造影より血管輪の存在は否定さ
れた．
　以上より，高位右側大動脈弓，左鎖骨下動脈孤立
症，左鎖骨下動脈－肺動脈交通を伴うファロー四徴症
を合併した22q11.2欠失症候群と診断した．体重増加不
良等の症状は，肺血流増加によるものと考え，利尿剤
と血管拡張剤投与を継続し，外来経過観察とした．心
エコー図上次第に右室流出路狭窄が進行し，それにつ
れて徐々に心不全症状は軽快した．また活性化VitD製
剤および感染予防目的でのST合剤投与により，痙攣発
作および易感染性は認められなくなった．
　2 歳 9 カ月時に第 2 回心臓カテーテル検査を施行し
た．また，頭頸部および大動脈弓の詳細はdigital subtrac-
tion angiography（以下DSA）を用いて検討した．
　11）第 2 回目心臓カテーテル検査

　右室流出路の圧較差は30mmHgから70mmHgへと増強
し，肺高血圧は改善していた．肺動脈断面積指数は
400m2/BSAであった．
　12）DSA検査

　下行大動脈の第 4 胸椎と第 5 胸椎との間の高さより
脊柱の左側を上行する異常血管に対しDSAを行った．
右の第 2～3 胸椎の高さで血管叢を形成し，最終的に左
肺動脈分岐部に合流する動脈管，肺動脈および左鎖骨
下動脈が描出された（Fig. 2A～C）．この血管は左鎖骨下
動脈に接続していることと，起始部が第 4 胸椎と第 5 胸
椎との間の高さであること，第 2，3，4 肋間の肋間動
脈を起始することより胎生期の左背側大動脈根が遺残



53平成16年 3 月 1 日

119

したものと推測された．続いて左椎骨動脈
との関係を明確にするために右椎骨動脈造
影を試みたが，起始部での閉塞が確認され
たため，続いて右総頸動脈のDSAを施行
した．造影剤はWillis動脈輪を経由し逆行
性に左椎骨動脈を描出し，さらに先の血管
叢と連絡し肺動脈への流入が確認された．
右椎骨動脈は，異常短絡血管を介して左椎
骨動脈から逆行性に中途の部分までが造影
された（Fig. 2D～F）．
　以上の検査結果より診断は，無症候性鎖
骨下動脈盗血症候群，動脈管開存症を伴っ
たファロー四徴症に右側大動脈弓，左鎖骨
下動脈孤立症，左背側大動脈根遺残が合併
したものと考えられた．心内修復術前に本
例で問題となった点は，遺残した左背側大
動脈根が左鎖骨下動脈との間に，おそらく
1 本の血管が何度も細かく蛇行することで
形成した血管叢をいかに取り扱うかであっ

Fig. 1 Aortography.
A Abnormal artery arising from the thoracic aorta and ascending on
the left side of the spine.

B The artery forms a plexus and flows into the left subclavian artery
and to the left ductus arteriosus.

た．そこには左椎骨動脈からの逆行性血流も合流し，
左鎖骨下動脈を経由して左上肢へと向かう血流と，動
脈管を経由してさらに肺動脈基幹部へと注ぐ血流とを
供給していたので，血管叢自体を摘出したり左背側大
動脈根を塞栓術にて閉塞させることは，結果的に左上
肢への血流を術前より低下させ症候性の左鎖骨下動脈
盗血症候群を惹起すると考えられた．よって心内修復
術は心室中隔欠損パッチ閉鎖術，右室流出路再建，動
脈管の肺動脈側での結紮術を施行した．また，術中所

Fig. 2 DSA (before radical corrective
operation).

  A–C Left dorsal aortic root angiography.
  D–F Right common carotid artery an-

giography.
LDAR: left dorsal aortic root, MPA:
main pulmonary artery, PDA: patent
ductus arteriosus, LSA: left subclavian
artery, RVA: right vertebral artery,
LVA: left vertebral artery, ※: abnor-
mal arterial plexus

見にて痕跡的胸腺の存在を確認できた．
　術後は，カルシウム値の補正が必要であったが予防
的抗生剤投与のみで感染症の併発はみられず極めて良
好な経過をたどった．
　3 歳 6 カ月時に術後カテーテル検査およびDSA検査を
施行した．左背側大動脈根の形態的改善と左鎖骨下動
脈の造影が確認された．また，右総頸動脈造影におい
て術前のような鎖骨下動脈への盗血像は認めなかった
（Fig. 3）．左右の血圧差もなく，サーモグラフィによる
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手の表面温度の左右差は 1˚C前後に改善していた．
　10歳現在も，術後心機能は良好，無投薬で易感染，
低カルシウム血症は認めていない．

考　　察

　22q11.2欠失症候群は，心臓および頭頸部の発生異
常を主徴とし，22番染色体長腕22q11.2の欠失に起因
する1）．DiGeorge症候群，円錐部動脈幹奇形顔貌症候群
および velo-cardio-facial syndromeの 3 奇形症候群の総称
として近年報告されており，先天性心疾患，特徴的な顔
貌異常，胸腺低形成に伴う免疫不全，口蓋裂，鼻咽腔
閉鎖機能不全，低カルシウム血症，精神発達遅滞など多
彩な症状を呈する2–3）．合併する心奇形としては4–7），大
動脈弓の奇形として8）右側大動脈弓，大動脈縮窄症，離
断症9）および鎖骨下動脈起始異常症が，円錐部動脈幹奇
形としてはファロー四徴症10），心室中隔欠損症，総動脈
幹症などが特徴的である．右側大動脈弓に伴う大動脈
の分枝異常には11–15），左鎖骨下動脈孤立症のほか左総頸
動脈孤立症または左無名動脈孤立症の報告がある．
　これらの大動脈弓異常の発生学的説明にはEdwardsら
のfunctioning double aortic arch仮説モデルが用いられて
いる16）．すなわち，大動脈弓のおもな構成要素である左
右 2 つの大動脈弓，動脈管および背側大動脈根のいず
れもが発生過程で消失しなかった場合にはFig. 4 のよう
な理論的模型図を得る．Edwardsらは模型図上の消失の
部分によりTable 1 のように分類している16）．本例は左
総頸動脈と左鎖骨下動脈の間（第IV原始大動脈弓）と右
動脈管の消失に加え，左背側大動脈根が遺残した例で

Fig. 3 DSA (post radical  correct ive
operation).

  A–C Left dorsal aortic root angiography.
  D–F Right common carotid artery an-

giography.
LDAR: left dorsal aortic root, LSA: left
subclavian artery, RVA: right vertebral
artery

III C1（Fig. 5）となろう．しかし，実際には左鎖骨下動
脈孤立症に合併した左背側大動脈根遺残の報告はみら
れない17）．本例に類似した血管奇形としては，Martin
らが下行大動脈から起始するleft supreme intercostal ar-
teryが孤立した左鎖骨下動脈へ連絡した症例を報告し

Fig. 4 Ventral view of Edwards’ hypothetical double aortic
arch and bilateral ductus arteriosi.
RCCA: right common carotid artery, LCCA: left common
carotid artery, RSA: right subclavian artery, LSA: left sub-
clavian artery, RDA: right ductus arteriosus, LDA: left
ductus arteriosus, IV: aortic arch IV, VI: aortic arch VI, 8:
eighth segment of the right dorsal aortic root (Stewart,
Kincaid, Edwards16))

RCAA LCAA

LSA

LDA

RSA

RDA

IVIV

VI
VI
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ている18）．またNathらはthe arterial segment from the mid-
descending aorta to the level of the ductus would be a sys-
temic collateral to the isolated artery19）と報告している．
Freedomらは左鎖骨下動脈孤立症の場合の血流ルートの
一つとしてmediastinal thoracic anatomosis or vertebral path-
waysと記載している20）．本症においては血管の起始部が
第 4～5 胸椎の高さであること，左動脈管と左鎖骨下動
脈の両方と連絡のあることよりその由来を左背側大動
脈根遺残と推定した．ただし造影上Kommerell’s diver-
ticulum様の陰影ははっきりしなかった21, 22）．
　本症例も他の症例報告と同じく，乳児期に左動脈管
を介した肺血流増加に伴う心不全症状が出現した．し
かし，ファロー化が進行したことにより肺血流量は調
整され肺高血圧症は軽減し，かつ肺動脈指数は正常範
囲内にとどまったために一期的根治手術が可能となっ
た．左鎖骨下動脈孤立症に伴う症状は，小児の場合に
ははっきりしないことが多い．本例でも，血管造影上
明らかな左鎖骨下動脈盗血現象を認め，手の温度の明
らかな左右差を認めたが，脳虚血によると思われる症
状は認めなかった．本例では左背側大動脈根，左椎骨
動脈，左動脈管および左鎖骨下動脈が連絡を保ち血流
を蓄え，主肺動脈と鎖骨下動脈へ（主肺動脈>鎖骨下動
脈）血流を供給していた．心内修復術の際に，左背側大

Group I. Double aortic arch

  Subgroups
　A. Both arches patent
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

　B. One arch atretic
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

Group III. Right aortic arch

  Subgroups 
　A. Mirror image branching
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

　B. Aberrant left subclavian artery
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

　C. “Isolation” of the left subclavian artery from aorta
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

Group IV. Other and rare malformations of
                 the aortic arch system

Group II. Left aortic arch

  Subgroups 
　A. Normal branching and its minor variations
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

　B. Aberrant right subclavian artery
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

　C. “Isolation” of the right subclavian artery from aorta
　　1. Left ductus arteriosus
　　2. Right ductus arteriosus
　　3. Bilateral ductus arteriosi

Table 1　Classification of vascular rings and related malformations (Stewart, Kincaid, Edwards16))

Fig. 5 Right aortic arch: Isolation of left subclavian ar-
tery from aorta and left ductus arteriosus [sub-
group III C1 (Stewart, Kincaid, Edwards16))].

動脈根を結紮すると将来的には症候性になる可能性が
高いと考え，左動脈管の肺動脈側を結紮することとし
た．術後は，主肺動脈への連絡が断たれたことより，
左背側大動脈根からの血流は左鎖骨下動脈へと向か
い，血管造影上，左鎖骨下動脈盗血現象は消失した．
術後 1 年の時点で手の温度差は 1˚C以内に改善し，10歳
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