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緒日

一 般に、所謂肺動脈閉鎖を伴うフアロ ー 四

徴症、即ち偽性総動脈幹症では肺動脈が著し

く低形成なもの l) - 4 )がある。教室ではこれ

まで左右肺動脈のサイズ(発育度)より本症

の根治手術の手術適応を決定してきた 5)6)o

本症においては主要体肺側副動脈 (Major Ao 

rtopulmonary Collateral Artery : MAPCA) 

を約 60 % に伴うと報告され 7 )、この肺動脈形

態異常が外科治療成績を左右する大きな因子

とされている 8 )。しかしながら、かかる肺動

脈形態異常が本症の根治手術術後において肺

血行動態にいかなる影響を及ぼすかについて

は未だ明らかではない 。

そこで、本研究の目的は本症の根治手術術

後における肺血行動態を検討し、肺動脈形態

異常、とくに MAPCA合併の影響を明らかにす

ることにある。

対象 ・ 方法

1968年 1 月より 19 8 7 年 1 2月までの間に根治
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手術を施行した偽性総動脈幹症は 45例で、手

術生存 33例のうち、や~T 前術後において心臓カ

テ - テルおよび 2方向心臓血管造影検査を行

っ てデ ー タの得られた 17例を対象とした 。

1 . 術前検査

術前心臓カテーテルおよび心臓血管造 影 検

査を 0 . 6 ,.._, 20 才 (平均 7 I 5 才 ) に施行し、

肺動脈平均圧 ( PAPm ) を測定し、 PAPm 25mmHg 

以上を肺高血圧 ( PH ) とした 。 さらに左右主肺

動脈平均断面 積の正 常右主肺動脈断面積 8 ) に

対 する比、すなわち PA area index(PAAI)5) 

を求めた 。

2 . 肺動脈への血液供給経路および肺動脈形態

肺動脈への血液供給経路は MAPCA - 8 例 、

MAPCA + 動脈管 ( PDA ) - 2 例 、 および PDA -

7 例であった 。 これらのうち MAPCA を合併し

た 1 0例を MAPCA⑦群 、 非合併の 7 1JIJ を MAPCA

e 群とした 。 MAPCAの本数は全部で 17本であ

り 、 1 症例あたり 1 ，.._， 3 本(平均 1 . 7 I O .8

本)であった 。 ま た、姑 息手術にて外科的短
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絡路が加わったものが 1 1例あり詳細は後に記

した 。

肺動脈閉鎖の形態は、 17例のうち 15例では

右室-肺動脈問に連続性は無く、 2170 では弁

性閉鎖であった。左右肺動脈の連続性は全例

に認めた。

3 .姑息手術

MAPCA ⑦群 10170 中 6 例、 MAPCA8 群 7170 中

5 例、計 1 1 例に 13回の姑息手術が施行されて

いた 。 術式の内訳は Blalock - Taussig(BT) 手

術 l 回- 8例、 2 回- 1 例 (2 回目に MAPCA 結

索術を施行)、 BT手術+ 内胸動脈一肺動脈

短絡手術- 1 例 (BT手術時に MAPCA結染術を

施行)、 Waterston 手術- 117lJ であった 。

4 . 根治手術

根治手術時年齢は 1 ~ 20才(平均 8 :1: 4 才

であった。 MAPCA⑦群では平均 9 :1: 5 才、

G 群では平均 5 :1: 3才であり、両群聞に差は

なかった。手術術式は、右室一肺動脈問の肺

動脈幹の再建に 15例には external valved co 
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nduit ( 内 11 例は Hancock valved conduit を

、 4 {7IJ ~こは Carpentier - Edwards valved cond 

u i t ) を用い、肺動脈弁弁性閉鎖の 2例には単

弁付パッチを用いた 。 心室中隔欠損は全例ノぞ

ッ チ閉鎖した 。 MAPCA合併例では、 2例では

姑息手術時に結索、他の 8例は根治手術時に

結致した 6 ) 。 術後 l 例においては wire coil 

による ernbolization を行った 。 人工心肺時間

は 157--- 295 分 ( 平均 202 ::t 41 分)であ っ た 。

5 . 術後遠隔期検査

術後心臓カテ ー テルおよび心臓血管造影検

査を術後 7 ，..._， 112 カ月 ( 平均 29 ::t 29 カ月)時に

施行した 。 MAPCA⑦群では術後平均 20 ::t 11 カ

月、 MAPCA8 群では術後平均 38 ::t 34 カ月に施

行し両群聞に差はなかった 。 検査時年齢は 2

,..._, 21 才(平均 11 ::t 5 才)であった 。 MAPCAφ

群では 12 ::t 5 才、 MAPCAθ 群では 9 ::t 3 才で

あり両群間に差を認めなかった 。 ここから PA

Prn、右室圧、左室圧、および PAAI を求めた 。

17例中 16例で術後左室造影にて左右短絡を
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、右室造影にて右左短絡を認めなかった 。 1

例では術後高度の肺高血圧のため造影検査を

施行し得なかった 。

術後検査後死亡した例が 3例あり、その原

因は PH 2例、肺炎 1 fjiJであった 。 これら 3fjlJ 

を除く 14 fjlJ 中 8例は NYHA機能分類 I 。 であり

、 6例は E 。 であった 。

6 .推計学的検定法

推計学的有意差の検定方法は Student - t 検

定を用い、術前または術後におけるそれぞれ

の 2群聞の比較には unpaired t 検定を、術

前術後の比較には pa i r e d t 検定を用いた 。

結果

1 .術前および術後 PAPm( 図 l および図 2)

術前 PAPm は MAPCA Ef)群では 14---- 83mmHg (平

均 37 ::t 26mmHg) 、 MAPCA8 群では 4---- 24mmHg 

(平均 13 ::t 7mmHg) であり、 MAPCA 6J群は θ 群

に比し有意に高値を示した (p く O. O!S) 。

術後 PAPm は MAPCAEÐ 群では 18----92mmHg (平

均 38 ::t 21mmHg) であり、 MAPCA8 群での 13----
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24mmHg (平均 17 :::!::: 5mrnHg) に比し有意に高値を

示した( p く O. 05) 。

MAPCA ⑦群 、 6 群ともに PAPmの術前後の値

には有意の差を認めなかった 。

術前 PAPm と術後 PAPrnの関係をみると、両者

の聞には y (術後 PAPm) =0. 46X (術前 PAPm) +17.7 

3 の有意な正の相関を認めた( r 二 O . 54 , p く O. 05 

) 0 MAPCAEÐ 群では、術前 PHなく術後 PH とな

ったものが 4例、逆に術前 PHで術後 PHがなく

ったものが 2 例あった 。 又、 MAPCA~3 群では

全例術前後とも PH例はなかった 。

2 . 術前および術後 PA A 1 (図 3 および図 4 ) 

術前 PAAI は MAPCAEÐ 群では 0.22~O . 60 (平

均 O . 36:::!::: 0.14) であり、 MAPCA8 群のそれは

0 . 36~0.72 (平均 O . 58:::!::: 0.13) であった 。 M

APCAEB 群は θ 群に比し有意に低値であった (p

く O . 01) 。

術後 PAAI は MAPCAEÐ 群では 0. 33~0 . 89 (平

均 O. 58:::!::: O. 2 0 ) であり 、 MAPCA8 群の O. 76~ 

O. 97 (平均 O. 86:::!::: O. 08 ) に比し有意に低値で
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あった ( p く O. 01) 。

MAPCA ⑦群、 MAPCA8 群いずれにおいても

PAAI は術前に比し術後有意に増加した ( P く 0.0

1 、 P く O . 01) 。

術前 PAAI と術後 PAAI の関係をみると、両者

の聞には y (術後 PAAI )= l. 04X(術前 PAAI )+ 0 . 22

の有意な正の相関を認めた (r = O. 85 , p く O . 01) 

3 .術前 PAAI と術後 PAPrn との関係(図 5)

術前 PAAI と術後 PAPrn との聞には、 y (術後 PA

Prn)=11.44X (術 前 PAAI ) -0 . 90 の有意な負の

相関を認めた( r =- 0.60 ， p く O . 05) 。術 前 PAAI

が O. 50以下であった 9例中の 8例が術後に PH

を呈し、これらは全例 MAPCAffi 群であった 。

一方、術前 PAAI が O. 50以上の 8例では全例術

後 PAPm は 25rnrnHg 以下を示し、この内 6例が MA

PCA e 群であり 2例が MAPCAffi 群であった 。

4 . 根治手術時年齢と術後 PAPrn との関係(図 6 ) 

根治手術時年齢と術後 PA Prn との聞には y (術

後 PAPrn) =3. OOX (根治手術時年齢) + 5. 61 の有意

な正の相関を認めた( r 二 O . 79 , p く 0 . 01) 0 MAPC 
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A ⑦群のみについてみても y (術後 PAPm)=2.91

x (手術時年齢 ) + 10 . 40 の有意な正の相関を認

めた (r=O . 73 , p く O . 01) 。

5 . 姑息手術時年齢と根治手術術後 PAPm との

関係(図 7)

姑息手術時年齢と術後 PH との関係を検討する

と、姑息手術を施行した 1 1 例中、根治手術後

PHを認めたものは 6例あり、それらの初回姑

息手術時年齢は 2---13才(平均 6 ::t 4 才)で

あった 。 これに対し PHを認めなかった他の 5

例の初回姑息手術時年齢は 0 . 25--- 4 才(平均

2 :::t 2 才)であり、前者は後者に比し有意に

高齢であった (p く O . 05) 。

6 . 術後右室 ・ 左室収縮期圧比(図 8)

術後右室 ・ 左室収縮期圧比は MAPCAEÐ 群で

は 0.31~1 . 36 (平均 O. 78 土 O . 30) 、 MAPCA8 

群では O . 31~ 1. 00 (平均 O . 59 士 O. 2 4:)であっ

て、両群聞に差を認めなかった。

考察

1 .肺動脈形態異常と術後 PH について
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本症においては主肺動脈のみならず肺内動

脈も低形成であることはすでに諸家により報

告されている 。 Rabinovitch ら I 0 )は 5 {JIJ の

剖検例で肺内動脈が正常に比べ低形成であっ

たことを示し、 Haworth 11 ) らは MAPCA を合併

した 1 1 例の剖検で左右主肺動脈とともに肺内

動脈も小さかったことを報告している 。 教室

では左右主肺動脈平均断面積の正常右主肺動

脈断面積に対する比、即ち PAAI が O. 20以上で

あれば手 術 適応と考え、満足し得る手術成績

が得られている 1 2 ) o しかしながら本症にみ

られるこのような肺動脈低形成が術後におい

て肺血行動態にいかなる影響を与えるかは興

味あるところであるが、これまでに必ずしも

明らかにされていない 。

今回の検討において MAPCA8 群では術後に

PHを呈した症例はなかった 。 これに対して、

MAPCA EB 群では 10例中 8例が術後 PH を呈した o

MAPCA EB 群では術前 PAAI は MAPCA8 群に比し

有意に小さく肺動脈低形成が認められている 。

ハ
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かかる群では根治手術後においても術後 PAAI

は MAPCAθ 群に比し十分な肺動脈の発育が得

られないことが今回の検討により明らかにさ

れ、術後 PHを呈する因子になっていると考え

られる 。

さらに術前 PAAI と術後 PAAI との聞に正の相

関が、術後 PAPm との聞には負の相関が成立す

ることよりや~T 前の肺動脈低形成の程度そのも

のが術後 PHの程度を規定すると考えられる 。

MAPCA の有無別にみると MAPCAEÐ 群において

は術前 PAAI が O . 50以下の 8例全例が術後 PH を

呈したのに対し、 O. 50以上であった 2例で術

後 PAPm は 25mmHg以下を呈した 。 したがって MA

P CA EB 群では術後 PHの残存をきたさないため

には術前 PAAI が O . 50以上あることが必要であ

ると考えられた 。

Shimazaki ら 6 )によると本症の 58% 、また

MAPCA 合併例の 66% に arborization abnorma 

1 i りがあるとしている 。 今回の検討では MAPC

A ⑦群 10例中 6例が arborization abnormali 

1
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ty形成例で、他の 4例は非形成例であった 。

形成例の PAPm は 23'"'-' 92mrnHg ( 平均 4ß ::t 25rnmHg) 

で、非形成例では 18'""'-' 32rnmHg ( 平均 27 ::t 6mrnH 

g) であり、両者の問に差を認めていない ( 図

9) 。 しかし、 MAPCAを結殺することにより ar

borization abnorrnality形成例、非形成例と

もに左室容量負荷は減少するが、右室後負荷

については非形成例では減少するのに対し形

成例では結致 後 も変化が少ないと思われる 。

肺血管床が少ない症例の術後肺動脈圧につい

ては、フ ア ロ ー 四徴症に ー 側肺動脈欠損を合

併した例では術後 PH を来たす場合があること

が報告されている 1 3) 1 4 ) 。 本症術後にみられる

PH には今後さらに検討を要するものと思われ

る 。 尚、 arborization abnormality を形成す

る MAPCA に対し最近 un i f 0 C a 1 i z a t i 0 n が行わ

れつつあり 1 5) 1 6) 1 7 )、今後その成果が期待

される 。

2 .手術時年齢と術後 PH について

本症の術後 PHの原因として、前述した肺動
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脈の低形成の他に肺血管閉塞性病変 ( PVOD ) が

考えられる 。 Jefferson ら 1 8 )は狭窄の無い

MAPCA とつながる肺動脈に高度の肺高血圧性

変化を認め、 Somerville ら 1 9 )は 7例の術後

遠隔期生存例中 l 例に PVOD によると考えられ

る PH を認めている 。 Haworth ら 1 1) は MAPCA

を合併した本症 1 1 例の剖検の結果、 3例に肺

内動脈の中膜肥厚を認めている 。 さらにまた

狭窄を伴わない MAPCAを合併した例での PVOD

が加齢とともに進行する事を示した。今回の

検討にでも MAPCA を合併した症例において根

治手術時年齢と術後 PAPm との間には正相関が

認められている。手術時年齢が 20才であった

l例は術後 PAPm は 92mmHg と高度 PH を呈し、右

心不全にて術後 1 1 カ月日に遠隔死亡した 。 本

例においては PVOD を呈していたものと考えら

れる 。 加齢による PVOD の進行が術後 PH をもた

らす一因と考えられる 。 したがって姑息手術

を含めて手術時期の遅れにより肺内動脈が発

育せずに術後 PHをきたすことが考えられる 。
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‘司，

Jhonson ら 2 0 )は生後早期の低肺血流が in 

traacinar artery の発育に悪影響を与えてい

るとし、 MAPCA合併例にみられる肺動脈の発

育不良が低肺血流に原因すると考え、早期の

体 一 肺動脈短絡手術の必要性を強調している 。

今回の検討において術後 PHを呈した症例の初

回姑息手術時年齢はこれをきたさなかった症

例に比し有意に高かった 。 今回の対象例の中

で MAPCA合併例の初回姑息手術時年齢は、非

合併例のそれに比し有意に高齢であった 。 MA

PCA 合併例は PAAI が小さいにもかかわらず動

脈血酸素飽和度の高い症例が多く 5 )、臨床的

に非合併例よりチアノ ー ゼの程度が軽い場合

が多いため姑息手術の時期が遅れたものと考

えられる 。 とくに MAPCAを合併した本症にお

いては肺動脈を発育させるため早期に中心肺

動脈を介しての肺血流量の増大を図り、中心

肺動脈を大きくするとともに MAPCA に狭窄を

伴っていない場合には早い時期にこれに対す

る対策、 即 ち un i f 0 c a 1 i z a t i 0 n 等の処置を行
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う必要があるものと考える 。

総括

偽性総動脈幹症 17例において、根治手術の

術前および術後遠隔期における肺血行動態に

ついて検討し以下の結果を得た 。

1 . 術前および術後 PAPm はともに MAPCAEB 群

では θ 群に比し有意に高値であった 。 MAPCA

e 群では 10例中 8ØlJ が術後 PH(PAPm 25mmHg 以

上)を呈したのに対し、 G 群では全例術後 PH

をきたさなかった 。 術前 PAPm と術後 PAPm との

間には有意の正相関を認めた 。

2 . 術前および術後 PAAI はともに MAPCA③群

では MAPCA8 群に比し有意に低値を示した 。

術前 PAAI と術後 PAAI との間には有意な正相関

を認めた 。

3 . 術前 PAAI と術後 PAPm との聞には有意の負

の相関を認めた 。 MAPCA⑦群では術前 PAA 1 0 

. 50 以下の 8例全例が術後 PH を呈し、 O. 50 以

上の 2例は術後 PH をきたさなかった 。

4 .根治手術時年齢とや~T 後 PAPm との聞に有意
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な正の相関を認めた 。 MAPCA⑦群のみにおい

ても同様の相関を認めた 。

5 .姑息手術を施行した 1 1 例中、根治手術後

PH を認めた 617IJ の初回姑息手術時年齢は術後

PHを認めなかった他の 517IJ のそれに比し有意

に高齢であった 。

以上より、偽性総動脈幹症では術前の MAP

CAの合併が本症の根治手術術後の PHをきたす

大きな因子であることが示された 。 又、本症

の術後 PHの程度は術前の肺動脈圧と肺動脈の

太さ、および手術時年齢と関係することが明

らかになった 。
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論文要旨

偽性総動脈幹症根治手術後症例 17例につい

て術前術後における肺血行動態を検討した 。

主要体肺側副動脈 ( MAPCA) 合併例 10 例 (MAPCA

⑦群)、非合併例 7例 (MAPCA8 群)に分け検

討した 。 手術時年齢は MAPCAEÐ 群では平均 9

=t 5 才、 MAPCA8 群では平均 5=t 3 才であっ

た 。 術後心臓カテ ー テル検査時年齢は MAPCA

e 群では平均 12 =t 5 才、 MAPCA8 群では平均

9 =t 3 才であった 。 手 術 よりや~T 後心臓カテ ー

テル検査までの期間は MAPCAEÐ 群では平均 20

士 1 1 カ月、 MAPCA8 群では平均 38 =t 34 カ月で

あった 。 右室 -肺動脈問の再建に 15例では Xe

nograft弁付導管を用い、他の 2例ではパッ

チによる修復を行った 。 MAPCA は手術時に結

紫した 。

術前および術後 PAPm は MAPCAEÐ 群では G 群

に比し術前後とも有意に高値であった 。 MAPC

AEÐ 群では 10例中 8例が術後 PH(PAPm 25mmHg 

以上)を呈したのに対し、。群では全例術後

- 2 4 -



も低値に留まった 。 術前 PAPm と術後 PAPm との

聞には有意の正相関を認めた 。

術前および術後における左右主肺動脈平均

断面積の正常右主肺動脈断面積に対する比、

即ち PA Area Index (PAAI) は MAPCA⑦群では

MAP CA8 群に比し術前後とも有意に低値を示し

た 。 術前 PAAI と術後 PAAI との聞には有意な正

相関を認めた 。

術前 PAAI と術後 PAPm との聞には有意の負の

相関を認めた 。 MAPCA⑦群では術前 PAAI 0.5 

0 以下の 8例全例が術後 PH を呈し、 O . 50 以上

の 2例は術後 PH をきたさなかった 。

根治手術時年齢と術後 PAPm との聞に有意な

正の相関を認めた 。 MAPCA⑦群においても同

様の相関を認めた 。 根治手術に先立って姑息

手術が施行されていた 1 1例中、根治手術後 PH

を認めた 6例の初回姑息手術時年齢は術後 PH

を認めなかった他の 5例のそれに比し有意に

高齢であった 。

以上より、偽性総動脈幹症では術前の MAPC

-2 5 -



A の合併が本症の根治手術術後の PHをきたす

大きな因子であることが示された 。 又、本症

の術後 PHの程度はや~T 前の肺動脈圧と肺動脈の

太さ、および手術時年齢と関係することが明

らかになった 。
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英文抄録

Evaluation of postoperative pulmonary 

hemodynamics in patients with pseudoｭ

truncus arteriosus. 

To elucidate factors contributing to 

postoperative pulmonary hypertension (PH 

) in patients with pseudotruncus arterｭ

iosus , 17 patients undergoing total corｭ

rection were studied. They were divided 

into two groups :10 patients with major 

aortopulmonary collateral artery (MAPCA 

() and 7 patients without MAPCA (MAPCA 

8) . 

Age at operat ion was 9=1= 5 years (MAPCA 

Eﾐ) and 5 :::!::: 3 years (MAPCA8). Age at 

postoperative examination was 12:::!::: 5 yeaｭ

rs (MAPCA Eﾐ) and 9=1= 3 years (MAPCA8). 

( Pre- and postoperative pulmonary art-
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ry (PA) mean pressures in MAPCA 任) group 

were significantly higher than MAPCAθ 

group ( p く 0.05 ) . There was a significant 

correlation between pre-and postoperatｭ

ive PA mean pressure. 

( Pre- and postoperative PA area index 

(PAAI) in MAPCA EB group were significaｭ

ntly smaller than in MAPCA e group (p く

0.01). There were significant reverse 

correlations between pre-and postoperaｭ

tive PAAI and postoperative PA mean preｭ

ssure. 

( There was a significant correlation 

between age at operation and postoperatｭ

ive PA mean pressure in the entire seriｭ

es and in MAPCA ( group. 

In conclusion , the presence of MAPCA 

distinctly contributed to the postoperat 

ive PH in patients undergoing total corｭ

rection of pseudotruncus arteriosus. The 
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severity of postoperative PH related to 

the preoperative PA mean pressure , the 

preoperative PAAI , as well as the age at 

operation. 

Key words : Pseudotruncus Arteriosus , 

Major aortopulmonary collateral artery , 

Pulmonary hypertension , 

Pulmonary artery 
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