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表1救急治療を要する頻度の高い心血管疾患

1.新生児，乳児心疾患

総肺静脈還流異常

大動脈縮窄症.大動脈弓離断症

肺動脈閉鎖症

その他チアノーゼ性心疾患

大血管転位症，三尖弁閉鎖症

2.後天性弁膜疾患

感染性心内膜炎

塞栓症をくり返す弁膜疾患

大きな左房粘液腫

3.虚血性心疾患

切迫心筋梗塞

急性心筋梗塞

心源性ショック

心室中隔穿孔

乳頭筋断裂

自由壁破裂

4..不整脈

完全房室ブロック.洞不全症候群

発作性粗相症(上室性，心室性)

5.血管疾患

解離性大動脈簡

急性動脈閉塞

破裂性大動脈爾

いわゆるポックリ病などがあげられる.これらの救急治

療にあたっては.内科，小児科，心臓血管外科，麻酔科

などの連係プレーのみならず，各病院間のCCUネット

ワ，ク，Mobile CCU，救急悪者の搬送システムなどの

早い確立が望まれる.
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司会　最初は，新生児期・乳児期における先天性心疾

患の小児科的救急治療.診断面における進歩ということ

で，里方先生，お願いします.

2)新生児,乳児期の先天性心疾患の救急治療

―診断面の進歩を中心に―

新潟大学小児科里方一郎・竹内衛・福島英樹

立川結合病院小児科竹内則夫

緒　　　　　　言

先天性心疾患の中で新生児，乳児期に症状を呈するも

のは看症なものが多く.救急治療を要することも多い.

治療を適切に行うには.正確な診断をつけることが要求

されるが.状態の悪い心疾患児には.榎聾のある検査は

危険件が増す.この点.近年進歩した心エコー法は，非

侵襲的であり，さらに，簡便.迅速に施行でき.喜症度

の高し、新生児.乳児期の先天性心疾患の救急医療に大き

な役割を果たすようになった.

われわれは，当科の成績を中心に新生児，乳児期の先

天性心疾患の救急治療における診断面の現状について述

べ.さらに.Balloon Atrioseptostomy(BAS)およ

びプロスタグランジンによる治療について検討した.

対　　　　　象

昭和甜年5月より榊年12月までに当科を受診した先天

怖し、疾患児を対象とした.なお，BASおよびプロスタ

グランジンの成績については.57年5月より初年12月ま

での立川綜倉病院小児科の症例も加えて検討した.

成　　　　　績

1)救急医療の現況

先人性心疾患の病型別頻度を表1に示した.VSDが

最も多く，過半数をしめ，次いで，ASD，PS.TノF.

ECDの川貞であった.

このうち，新生児.乳児期に救急治療を要した心疾患

を衰2に示した.症例は31例で，全先天性心咲患の約1
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蓑 1 先天性心疾患の頻度

lVSD+PDA 154(53.5) 11工nterruptjnn ～(0.7)
+As°

ZASD 35日2.2)

3PS 25(8.7)

4T/F十PA 16(5.6)

5ECu+SV
+PA
+TGA
+DORV

bTGA+CO凸
+AS
+PA
+SV

13(4.5)

9(3.1)

7TA 7(2.4)

aDORV十SV 6(2.1)
+PA

9PDA 6(2.1)

10TAPVR 4(1.4)

12日LHS 2(0.7)

13PA

l4COAcomplex

15MA
15AS

17Hemjtruncus

18Ebstejn

2(0.7)

2(0.7)

～(0.7)

1(0.3)

1(0.3)

1(0.3)

288日00%)

Abbreviations:VSD-ventricularseptaldefect;
PDA-patentductus arteriosus;ASD-atrial
s.eptaldefect;PS-pulmonary stenosis;T/F-
tetralogy orFallot;PA-pulmonary atresia;
ECD-endocardialcushiondefect;SV-single
ventricle;TGA-transpositionofgreatarteries;
DORV-doubleoutletright ventricle;COA-
coarctation ortheaorta;AS-aorticstenosis;
TA-tricuspidatrtSia;TAPVR-totalanomalous
pulmonaryvenousreturn;Interruption-interru
ptionoftheaorticarch;HLHS-hyf氾plasticleft
heartsyndrome;MA-mitralatI℃Sia;Hemitrun-
cus=hemitruncusarteriosus･,Ebstein-Ebstein's
anomaly.

表 2 新生児 ･乳児期に救急治療を要した心疾患

1 ECD十TGA
+DORV
+PA

2 TGA+CO久
+AS
+PA
+SV

a(25･8) 6 MA 2(6.5)

7 丁/F+PA 2(6.5)

5(16.1) 8 PA 2(6･5)
9 HLHS 2(6.5)

10 COAcomp一ex l(3.2)

3 DORV+SV 3(9.7) ll Hemjtruncus l(3･2)

4 TAPVR 3(9.7)

5 TA 2(6.5)
31(loos)

割を占めた.上位から,ECD,TGA,DORV,TAPVR

の順であり,複雑心奇形が大部分を占めた.

この31症例の年令分布を図1に示した.1カ月未満の

新生児例が31例中15例と約半数を占めた,死亡例は31例

中15例,48.4%であり,とくに新生児例が15例中9例を

占め,新生児期に救急治療を要する症例は予後不良なも

のが多かった.4カ月以後に認められた死亡例は,呼吸

器感染により急激に心不全が増悪したり,無酸素発作を

きたして死亡したものである.

新生児,乳児期に救急治療を要した症例の処置および
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図 1 救急治療を要した症例の年齢分布
(31症例)

転帰を蓑3に示した.処置の内容によりA,B,Cの3

群に分けた.A群は,心エコー図までの非侵襲的な検査

にひき続いて心カテーテル検査を行い,診断を確定した

後に BASあるいは手術を行ったもので,31例中17例,

54.8%を占めた.BASを施行した症例は,4例がTGA,

1例が TA で救急治療例の16.1%を占めた.手術例は

38.7%を占め,術式としては,Blalock-Taussig手術,

肺動脈絞拒術などの姑息的手術が大部分であった.B群

は,心エコー図検査後,心カテーテル検査を行わず,直

接手術を行ったもので,救急治療例の 6.5% を占めた.

病型は,TAPVR 下心膿型,PA 各 1例ずつで,心力

表 3 救急治療を要した症例の処置および転帰

A 心エコー図 - 心 力テーテ

B心 エ コー図

C 心 エコー図

(death)
aA S 5(l) (16,l蔦)

手 術 12(2) (38.円)

BToperation6
PAbanding(+COArepair)3
TAPVRrepair2
VSDclosurel

手 術 .2(2) (6･5‡)
TAPVRrep81rl
Brockoperation1

薬 物療 法 12(10日 38.叫

31(15)(loom
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テーテルを行うと全身状態が悪化すること,および心エ

コー図で明確に診断できたことより直接手術を行った.

C群は,心エコー図などの非侵襲的検査により緊急手術

の適応がないと判断し,小児科的治療を行ったもので,

救急治療例の38.7%を占めた.疾患としては,ECD に

呼吸器感染が合併した例,T/Fで無酸素発作を起こし

た例,HLHSなどの複雑心奇形で外科的治療が困難な

例などで,ジゴキシン,カテコラミン剤,利尿剤を用い

た抗心不全療法,βブロッカーによる無酸素発作のコン

トロール,低酸素血症に対するプロスタグランジン療法

などを行った.

転帰については,C群のように小児科的に管理せざる

をえなかった例の死亡率は,心カテーテルを経て手術を

行いえた例よりも高率であった.

2) 心エコー図診断の評価

心エコー図診断を評価するために,心カテーテルおよ

び剖検診断との比較を行った (蓑4).VSD,As°,T/F,

PS,ECD,SV,TA,DORV,AS,HLHS,MA に

ついては,心カテーテルおよび剖検診断と100%一致し

た.このうち,断層エコー図で検出できない smallVSD,

PSおよび ASの診断には,パルス ドプラ一法が有用で

あった.PA および TGA は,一致率90%で.1例ず

つ,PSおよび DORVと心エコー図で診断した.以上

表 4 心エコー図診断と心カテーテルおよび

剖検診断の比較

症例 不一致例 一致率 症例 不一致例 -致率
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の心奇形の診断一致率は良好であったが,心エコー図に

よる COA,TAPVR,PDA,Interruption,Hemitr

uncusの診断は困難であり,一致率は低かった.TAPVR

では,下心版型の 1例のみ垂直静脈を描出できたが,他

の3例については,強く本疾患が疑われたものの,還流

部位を決定できなかったため,診断不能とした.PDAは

単独例ではパ ルス ドプラ一法により.はば診断 可能で

あったが,PSあるいは PA を伴った例では,診析は

困難であった.

3) BASおよびプロスタグランジンによる治療

TGA9例,TAl例について BASおよびプロスタグ

ランジンの効果を検討した (蓑5).3例には,Parkの

bladecatheter(図2)を用いて bladeatriosepto-

stomyを施行した.bladeatrioseptostomyは,blade

で心房中隔を1-3回切り,その後 BASを行 った.

BASにより,10例中6例.60%に動脈血酸素濃度の上

昇および臨床症状の改善がみられた.一方,プロスタグ

ランジン療法は,プロスタグランジンElを初期量 0.05

〟g/kg/minで持続静注 し,動脈血酸素濃度の上昇がみ

られた時に有効と判定し,おおよそ 0.01-0.03JLg/kg/

minの濃度で維持 した.プロスタグランジンは,9例

蓑 5 BASを施 行 した症 例
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PaOZ(rTlmHg)

図 3 BASによる動脈血酸素濃度の変動

中5例,56%に有効であった.プロスタグランジンの有

効例は,全例 PDAを伴っており,これに対して.無効

例は,PDA を伴わないか.伴っても細いPDAであっ

た.

TGA9例について,BASによる動脈血酸素濃度の経

時的変動を図3に示した.BASにより9例中8例に動

脈血酸素濃度の上昇がみられたが.このうち,3例は,

24時間以内に再び酸素濃度が低下した.2例については,

プロスタグランジンの持続静注で酸素濃度を上昇させる

ことができた.残りの1例は,PDAがないため blade

atrioseptostomyを行ったが,状態は改善されずに死

亡した.BAS後1カ月で酸素濃度の急激な低下をきた

した例が1例あったが,bladeatrioseptostomyを行

い,症状を改善することができた.

考 捷

新生児,乳児期に治療の対象となる先天性心疾患は,

生命を維持するための緊急救命的治療を要する疾患がほ

とんどであるといわれている1).われわれの成績では,

新生児,乳児期に救急治療を要する例は全先天性心疾患

の約 1割を占めた.なかでも,新生児期に救急治療を要

する例が多く,全体の約半数をしめた.病型では.ECD,

TGA,DORV,PA,あるいはこれらの奇形が複合した

もの,TAPVR などの重症な複雑心奇形がほとんどで

あった,したがって.予後も不良で,死亡率は約50%で

あった.特に,新生児期の症例は,診断がついても外科

的侵襲に耐えないと判断され,小児科的に管理せざるを

えなかったものが多く,予後不良であった.

以上述べたように,新生児,乳児期に救急治療を要す

る症例は,重症な複雑心奇形がほとんどであるため,身

体所見,心電図,胸部レ線のみでは治療方針を決定する
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に足る診断を得るのは困難であり.逆に心カテーテル検

査は確かな診断が得られるが,その侵襲のために容態を

さらに悪化させる危険件があり,容易には行い難い.こ

の点,心エコー図は,非侵襲的に.しかも,簡便,迅速

に検査でき,診断の信頼性も高いため,新生児,乳児期

の救急を要する先天性心疾患の治療方針決定に大きな役

割を果たすようになった.われわれが検討した心エコー

図診断の信頼性は多くの病型においてほぼ満足し得るも

のであったが,2,3の疾患については,診断が困難であっ

た.すなわち,コントラストエコー法やパ ルスドプラ一

法を併用しても,COA,Interruption,TAPVR,PDA,

Hemitruncusといった心外の血管奇形の診断は困難で

あった.PDA については,肺血流がPDAに依存して

いるものであれば,プロスタグランジンを用いた治療的

診断によりPDAの存在を推測することが可能であり.

救急治療の方針決定には.心エコー図で証明できなくて

もさほど問題にならなかった.しかし,COA,Interrup-

tion.TAPVR については,その診断により治療方針

が左右されるため,確実な診断が要求される.TAPVR

については,心エコー図により高率に診断が可能であ

り,その診断のみで根治手術を行いうるという報告もあ

る2)31,われわれの成績では.心エコー図でf心臓型と

診断でき,心カテーテル検査なしで根治手術を行いえた

症例が1例あった.われわれも,下心臓型については心

ェコー図ではば全例診断は可能であると考える.しかし,

上し､臓型,心臓型については,心エコー図で還流部位を

全例正確に診断することには無坤がある上うに思われる.

さらに,これらの病型の混合型もあることを考えると,

心血管造影を含めた心カテーテル検査は.まだまだ必要

であると考える.心血管造影については,従来.浸透圧

の高い造影剤を使用していたため,全身状態をさらに悪

化させることがしばしばみられたが.最近,メトリザマ

イドなどの浸透圧の低い造影剤が開発され,以前はどの

侵襲はなくなってきたように思われる.以上述べてきた

ように,パルスドプラ一法を含めた心エコー図検査は,

若干の問題点もあるが,その診断により,やみくもに心

カテーテル検査を行って状態をさらに悪化させることな

く,適切な治療計画を立てうる点で新生児,乳児期の状

態の悪い先天性心疾患児の救急治療に最近かつ不可欠な

検査法と考えられる.なお,最近,2次元 ドプラー血流

映像法が開発され4),さらに精度の高い診断が可能になっ

てきている.

BASは,1966年に Rashkindと Miller5)により

発表されて以来.侵襲が僅少で.新生児.乳児期早期の
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成績が良好のため,それまで行われていた Blalock_

Hanlon手術6)にとってかわり,広く用いられている.

しかし,われわれの成績では,BASの有効率は60%で,

bladeatrioseptostomyおよびプロスタグランジン療

法を要する例も少なからず存在した.bladeatriosep-

tostomyは,1978年に Parkら7Jvこより開発された方

法で,カテーテルに内臓された刃で心房中隔を切開した

後に BASを行うものである.われわれの経験では,初

回の BASが無効で,プロスタグランジンも無効な症例

に対 して,従来行われていた危険性の高い Blalock-

Hanlon手術8)に代りうる比較的安全で有効な方法と

考えられる.

プロスタグランジン療法は,肺血流がPDA依存性の

チアノーゼ性心疾患に対して有効とされているが,TGA

の低酸素血症に対する治療には,従来よりの BASが強

調され,本療法が取り上げられることは少なかった.し

かし.われわれの成績では,PDA を伴うTGAには高

率に有効であり,BASにほぼ匹敵する療法と考えられ

た.現在,われわれは,心エコー図によりTGAと診断

した場合には,原則として.プロスタグランジンの投与

を直ちに行い,効果があれば.投与を続けたままBAS

を行ない,心カテーテル検査中の低酸素血症およびア

シドーシスの増強に対処 している.

近年,全国的に新生児医療が叫ばれ,各地に Neonatal

IntensiveCareUnit(NICU)が設けられ,重症な心

疾患児も運びこまれている.したがって,新生児,乳児

期早期の緊急を要する重篤な先天性心疾患の治療成績を

上げるには,われわれ小児循環器医が,積極的に NICU

に参加する必要があると思われる.

稿を終えるにあたり御指導,御校闇を賜った堺薫

教授に深謝致します.
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司会 どうも有難うございました.何かご質問ござい

ませんでしょうか.次の竹内先生の演題,その後の宮村

先生の演題とも関係することも多いかと思いますので,

もし今ございませんでしたら,また後で一緒にまとめて

討諭して頂きたいと思います.では続きまして,同じく

治療面における進歩ということで,国立療養所新潟病院

小児科の竹内先生,よろしくお願い致します.




