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先天性僧帽弁 閉鎖症 の 発生頻 度 は K ei tb ら の 報 告

によれ ば. 先天 性 心 疾 患児 の 2 % ,

一 般 小児 で は

50 ,
000 例 に対し 1 例 , A b o tt の 報告 で は

, 1 ,00 0 例

の先天性心疾患の 剖検 申に 5 例 , ま た , 金
l】
ら の 報告に

よれ ば先天性心疾 患8 , 2 2 4 例中10 例と さ れ , 先天性JL､

疾患の 中で も稀な疾患 に 属する . ま た こ の 疾患 は臨床

的に診断 を確定する こ と は困難 で あ る と い わ れ て い

る . こ こ に報告する症例 は生前単心室と診 断され た が
,

剖検の 結果極め て 稀な非定型的先天性僧帽弁閉鎖症 で

ある こ と が判明 した の で
t そ の 所見 に つ い て報告する .

臨 床 事 項

3 ヶ 月 , 男児

生下時よ り チ ア ノ ー ゼ を認め たが
, 体重増加良好で

哺乳力も良か っ た . 1 ヶ 月半頃よ り チ ア ノ ー ゼ 増 強 .

呼吸困難 . 嘔吐が 出現 し, 全身状態の 悪化をき た した

ため , 本学小児科 へ 紹介 され た . 入院時呼吸数 60 . 脈

拍172 で , か すか に連続性経書が聴取さ れ た . 動脈血

ガス分析で
,
P o 2 2 2 m g H g O 2 S a t . 4 1 % と 極度 に 酸 素

分圧酸素飽和度 の 低下 が み られ た . 動脈管拡 張の 目的

で プ ロ ス タ グラ ン デ ィ
ン E l を点滴静注 , 数分後チ ア ノ

ー ゼ軽減 し
,
P o 2 36 m g H g O 2 S a t . 72 % と 改善 し た .

その 後心 力 テ ー テ ル 検査,
a n gi o g r a p h y の 所 見 に 基

づい て 単尤､ 室と診断さ れ た . ( 僧帽弁閉鎖症 あ る い は

三尖弁閉鎖症 に よ る単心室の 可能性 も示唆さ れ た) . 以

後プ ロ ス タ グ ラ ン デ ィ ン E , の 連続投与 に より .
一 般状

態は良好で あ っ た . 死亡 10 日前 より チ ア ノ
ー

ゼ増強 .

哺乳力減退 し全身状態が 悪化 した た め . 本学第 一 外科

で 肺 血流 を 増加 さ せ る 目 的 で 緊 急 シ ャ ン ト 術
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( B l al o c k 手術) を施行したが , 十分 な シ ャ ン ト皇 が得

られ ず , 翌朝死亡 した .

剖検所見 ( A -

8 06 3 )

一 般所見 : 栄養良好 , 休格中等, 体重 4 .8 k g , 身 長

70 c m , 外表 に異常所見は な い
. 内臓 で は最 も顕著な所

見 は , 後述の 心血管系 にあ るが , そ の 他金内臓逆位症

が み られた . すな わ ち . 肺 は左 3 葉 .右 2 菓
,横隔膜 の 高

さ は 左欝4 肋骨
,
右第5 肋骨 , 肝 . 胆嚢, 胆道は 左, 胃.

牌膿 , 膵臓 は右 , 虫垂 は左に位置し , 腎 , 副腎も左右

逆の 位置 に あり腹大動脈は脊椎の 右に . 下大静脈 は左

に 位置し て い た .

顕微鏡所見で は. 特記す べ き変化 は乏 しく軽度 の 肝

細胞空胞変性 , 胸腺萎縮 , 動脈管の 内膜 と中腹 に浮腫

が み られ た .

心血管系 : 右心房は左 に , 左心房は右 に位置 し , 冠

状静脈洞及 び左 に位 置す る上大静脈 . 及 び下大静脈 は

右尤､房 に 開口 して い た . 右心房と心室の 連絡は筋性 に

閉鎖 され , こ の 部位 は冠状静脈洞 より右 1 c m の 所 の 小

さ なく ぼみ と し て 認 め ら れ た ( 写 真 1 ) . ま た 直 径

0 .7 c m の 卵円孔 の 開存が あ っ た . 肺静脈 は左心房 に関

口 し , 左心房はJL､ 室 と房室弁を へ て 通じて い た . JL ､室

は単 一 で あ り ∴流入路 に お い て は写真2 に み られ るよ

う に , 弁膜 は2 尖とも3 尖 とも判定 で きな い が
. 心室

壁 より多数の 腱索 をう けて い た . ま た肉柱 の 性状 は太

く か っ 直線的で あ っ た . 流 出路 にお い て は写真3 に み

られ る よう に , 肉柱 の 特有 の 盛り上 がりが み られ た t

また 弁膜 と大動脈弁 の n o n
･

C O r O n a r y V al v e と の 間

に 線維性薄膜 に よる連続 はみ ら れな か っ た . 大動脈は

A n a u t o p s y c a s e of at y pi c al c o n g e nit al m it r al at r e si a w it h sit u s in v e r s u s vis c e r alis

t o t ali s T e t s uji M o riiz mi , I s a o N a k a n is h i & Y a s u n o ri O k a d a D e p a r t m e nt of P at h ol o g y

(Ⅰ) , S c h o ol of M e di cin e , K a n a z a w a U ni v e r sit y
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単
一

の 心室よ り 出て い るが . 肺動脈 より も前に 位 置し .

右 ヘ ア
ー

チ を つ く っ て 脊椎 の 右に位置 して い た . 肺動

脈 は左3 本 . 右2 本で あり .
JL ､室 と の つ なが り はな く .

そ の 根幹で 閉鎖を お こ して お り . 大動脈 よ り も後 に 位

置 し . 右の 肺動脈と 大勤腑 と の 問に 直径0 . 8 c m の 動脈

管 に よ る連絡 が あ っ た . 以上 の 心血管の 異常 を シ ュ
ー

マ で 示す る図1 の よう で あ る .

考 察

本症例 に お い て まず問嘉と な る の は , 単JL ､室 で あ る

か どう か と い う こ と で あ る . P r a g b
2 】

に よ れば 真 の 単

心室と は, 三 尖弁と 僧噛弁が 存在し 1 つ の 心室 と連絡

す るか , ま た は , 共通房室弁の 形で 1 つ の 心室 と連絡

す るJL､ 奇形と定義さ れ て い る .
こ の 定義 に よ る と , 本

例 は単JL ､室 に 該当 しな い . し たが っ て 本例 は先天性三

尖弁閉鎖症 か 先天性僧帽弁閉鎖症の い ず れか で あ ると

考 え ら れ る . そ こ で 単 一 の 心室 が右心室 で あ るか . 左

写真 1 : 右心房

左矢印 は筋性閉鎖部を , 右矢 印は冠状静脈洞 を,

ゾ ン デ は卵 円孔開存を そ れ ぞ れ示 して い る . そ の

上下 に 見え る の が , そ れ ぞ れ上大静脈 , 下 大静聴

で あ る .

写真2 : JL ､室 ( 流人路)

左矢 印は申隔に相当す る所 よ り 出 る 多 数 の 腱索

を , 右矢印 は太く直線的な 肉柱 をそ れぞ れ 示し て

い る . そ の 上に 見 え るの が 左JL ､房 で あ る .

心 室で あ る か , 弁膜 は三 尖弁で あ るか , 僧帽弁で ある

か が 問題 に な る .

心室の 同定 に 関 して は , 単心室 のJL､ 臓 に つ い て なさ

れ た P r a a g h
2J

,L e b
3 )

らの 研究が あ り . その 成績 をまと

め る と表 1 の よ う に な る . こ の 成績 を追試す る ため ,

教室 に保存さ れ て い た2 才以下の JL ､臓 10 例 に つ い て

写真3 : 心室 ( 流 出路)

左矢 印は P a ri e t al B a n d を , 中央 の 矢 印は C ri st a

S u p r a t e n t ri c u l a r i s を , 右 矢 印 は M o d e r a t o r

B a n d を そ れぞ れ 示 して い る . い ち ば ん 左 に 見え

る 大動朕弁が , n O n
-

C O r O n a r y V al v e で あ る .

図 1
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表 1 M o r p h ol o gi c I d e n tifi c a ti o n of V e n t ri c ul a r W all

R i 9 h t

V e n t r 王c l e

L e f t

V e n 亡r i c l e

O t l t l e t C h a m b e r

エn l e t C b a m b e r

C r i s t a s u p r a v e n t r l c u l a r i s ( + ) ト )

朗o d e ご a ヒ O r b a n d ( +) ト)

p a r 土e t a l b a n d

C o n n e c t i . o n b e 亡W e e n

Å- Ⅴ v a l v e a n d n o n
-

C O r O n a r y

a o r t i (コ V a l v e

( p o s t e r i o r)

( 十)

ト )

ト)

( + )

S e p t a r s u r f a c e

T r a b e c u l a r g r o w t h p O O r
g

o o d

C h o r (ヨa t e n d i n e a

t o A - Ⅴ v a l v e
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p O O r

ト l

g o o d
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N a 七u r e o f 七h e t r a b e c 1 11 a r o u g h

S 七r a 土g h t

f e w

f i
.

n e

r e t i c u l a r

m a n y

観察すると , こ の 申で最 も特徴的な点 ほ , そ の 肉柱の

性状で あ ると い え る . す な わ ち , ( 1 ) 右JL ､室 の 流入路

の 肉柱 は太くか つ 直線的で ある の に対 して , 左心室の

それは細か く網状で あ る . ( 2 ) 右JL､ 室 の 流出路 に は肉

柱 の 特 有 の 盛 り 上 が っ た 構 造 が あ る . た と え

ば . C ri s t a s u p r a v e n t ri c u l a ri s ( 動脈 ロ と 房室 口 の

間に 当る 内面の 肉柱の 隆 起) P a ri et al b a n d ( C ri st a

S u p r a V e n t ri c u l a ri s か ら 壁 側 へ 向 う 肉 柱 の 隆

起) , M o d e r a to r b a n d ( JL ､室中隔か ら前 乳 頭筋 の 底

に 向う 肉柱 の 隆起) 等 で ある . こ れ ら の 点 を考慮 して ,

本例の 肉柱 の 性状 を吟味する と . 心室 の 流入路の 肉柱

は写真2 に 示すよ う に , 太く直線的で あ り , 流出路の

肉柱は写真3 に み ら れ る よう に 特有の 盛 り上が り を示

して い る . し たが っ て
.

こ の 心室 は左心室で はな く .

右心室で あ ると 結論さ れ る .

弁膜 に つ い て は , 本例で は2 尖と も3 尖とも判定 で

きない が . 三 尖弁と僧帽弁の 鑑別点と し て , 三 尖弁 は

JL､ 室の 申隔部 より 多数 の 腱索をう けて い る の に 対し ,

僧帽弁 はJL ､室 の 申隔部 か ら は腱索 をう け て お らず , か

つ
, 心室の 流人路と流 出路を 隔て て い る僧帽弁の 前尖

は , 大動脈の n o n
･

C O r O .n a r y V al v e と 線維性 の 薄疲で

連続し て い る こ とが 知 られて い る . 本例に み られ た弁

膜は
, 中隔 部に 相当す る所 より 多数の 腱索をう けて お

り( 写真 2 ) , ま た大動脈の n o n
･

C O r O n a r y V al v e と は

線維性薄膜 に よ る連続が み ら れな い ( 写真3 ) . 弁膜の

こ れら の 性状か ら , 本例の 弁膜は三 尖弁で あ る と い う
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こ とが で き る . なお , 右｣L ､ 房の 筋性閉鎖部に 割を加え

て も. 左心室の 残過さ え も認め る こ と はで き なか っ た .

以 上の 考察 に より . 本例に み られ た単 一 の 心室 は右

心室 で あり , 弁膜 は三尖弁で あ ると 判定さ れ , し た が

っ て 本例 は先天性僧帽弁閉鎖症と 診 断 さ れ る の で あ

る .

こ れ まで の 先天性僧帽弁閉鎖症の 報告例で は . 左心

房と左心室と の 間で 僧帽弁閉鎖 がお こ っ て い る . しか

し , 本例 に お い て は , 左JL､ 房は三 尖弁を へ て 右尤､ 室と

通 じ て おり t 右心､房 に お い て 僧帽弁の 筋性閉鎖を 認め ,

左心室 は欠損し て い た . 心房と 心室と の 問に
, 回転異

常が お こ り . さ ら に僧帽弁閉鎖が加わ っ たた め に 振雑

なJ[.
､ 奇形を呈し た もの と考え られ る .

一

般に 先天性僧帽弁閉鎖症 は , 単独に お こ る こ とは

少 なく . さ ま ざ ま な奇形が合併する こ とが 稚告さ れて

い るチト8
体例 に お い て も, 全 内臓逆位症 を始め と し , 大

血管転位 . 肺動脈弁閉鎖 . JL ､房申隔欠損( 卵円孔) , 動

脈管閲存等が 合併奇形と し て 認 め られ た .

本例 は臨床的に プ ロ ス タ グラ ン デ ィ ン E l 投 与 に よ

り , チ ア ノ ー ゼ軽城 . 動脈血酸素分圧酸素飽和変改善

な どの 効果 を得た . プ ロ ス タ グ ラ ン デ ィ ン E - は , 近年,

動脈管依存性の チ ア ノ ー ゼを伴う 先天性心疾患 に その

動脈管拡張作用を期待 し使用さ れ っ っ あ る
9卜 刷

. プ ロ

ス タ グ ラ ン デ ィ ン E l に よ っ て , 動脈管の 内膜裂傷 , 内

弾性板中断 , 中腹浮腫 な どの 変化が認め られ る こ と が

報告さ れ て い る
= ト ー封

. 本例 に お い て は , 動脈管の 内膜
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と 中腹 に 浮腫が認 め られ た の み で あ っ た .

結 語

臨床的に 乱L､ 室と診断さ れ た 生後3 ヶ 月の 男子の 剖

検例巷 報告 した . 剖検 に お い て , 全内臓逆位症を伴 う

複 雑な心奇形が認め られ た . す なわ ち
, 心臓 は右JL､ 房 ,

左心房 と肥大し た単 一 の JL ､室か ら なり ,
こ の JL､ 室 は解

剖学的特徴 に より , 右JL ､ 室で あ る と考え られ た . ま た ,

右心房 の 房室口 は完全 に 筋性に 閉鎖 され , 左心房 に 房

室弁を 認 め た . こ の 弁 は申隔部に 相当す る所 より , 多

数 の 腱索 を う け て お り . 大 動脈 の n o n
-

C O r O n a r y

t al v e と の 間に 線推性薄膜 に よ る 連続 は な い こ と よ

り , 三 尖弁と考え られ た . そ の 他 の 奇形と して , 心､ 房

中隔欠 乱 大血管転位 . 肺 動脈弁閉鎖 , 動脈管開存等

が 認め られ た .

稿を終 え る に当り t 多くの ご助言をい ただ い た本学小児科

吉田 均先生に , 深く 感謝 の意を表します .
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,
Ⅰ.

,
Eli o t

,
R . S . & E d w a r d s , J . E . : A m .

J . C a r d i o l .
,
1 5 . 6 1 1 (1 9 6 5 ) .

9) C h ri st e n s e n
,
N . C . & F a b ri c u s

,
A . : L a n c et

t 2 ,

4 0 6 (1 9 7 5) .

1 0) E lli o tt
,
R . B .

,
S t a rli n g ,

M . B . & N e u t z e
,
J . M .

: L a n c e t
,
1

,
1 4 0 (1 9 7 5) .

1 1) G itt e n b e r g e r
- D e G r o o t , A . C .

, M o ul a e rt
, A .

J . , H a ri n c k ,
E . & B e c k e r

,
A . E . : B ri ti s h H e a rt J .

.

4 0 ,
2 1 5 (1 9 7 8) .

1 2 ) M o u l a e r t , A . , G i tt e n b e r g e r , A . & H a ri n c k ,
E .

: L a n c e t , l , 7 0 3 (1 9 7 7).

A b s t r a c t

A n a u t o p s y c a s e o f a 3 - m O n t h - 01d b o y w h o w a s d i a g n o s ed cli n i c all y a s si n gle

v e n t ri cle of th e h e a rt w a s r e p o rt e d . H e w a s a d m it t e d t o h o s p it a l w it h a c h i ef c o m p l ai nt

of s e v e r e c y a n o si s s i n c e a t bi r th . H e die d of a c u t e h e a r t f ai l u r e t h e d a y a ft e r Bl al o c k

S h u n t o p e r ati o n .

P o s t m o rt e m e x a m i n a ti o n r e v e al e d a c o m p li c a t e d c o n g e n it al m alf o r m ati o n of t h e

h e a r t , a S S O Ci at e d w ith t o t al vi s c e r al i n s e r si o n . T h e h e a rt c h a m b e r s c o n s i s t e d of t h e

ri g h t a n d l eft at ri u m an d a si n g le l a r g e , t h i c k - W all e d v e n t ri cl e w h i c h w a s r e g a r d e d a s

t h e ri g h t v e n t ri cle f r o m a n at o m i c al c h a r a ct e ri sti c s ･ T h e at ri o v e n t r i c u l a r o r ifi c e of t h e

ri g h t at ri u m w a s c･ O m p le t ely cl o s e d b y a di m p l e d a r e a
･

a n d t h e r e w a s t h e at ri o v e nt r

i c u l a r v al v e at t h e l ef t a t ri u m . T h e v al v e w a s c o n si d e r e d a s t h e t ri c o s u p i d v al v e
,

b e c a u s e it h a d m a n y c h o r d a e t e n di n e a e a n d n o c o n ti n ui t y t o t h e n o n - C O r O n a r y V al v e of

t h e a o r t a . O t h e r c o n g e nit al m alf o r m ati o n s w e r e a s s o c i a t e d
,
i n cl u d i n g at ri al s e p t al d ef e ct

,

t r a n s p o si ti o n o f t h e g r e at v e s s els
,

at r e S i a of t h e p ul m o n a r y v al v e a n d p at e n t d u ct u s

a rt e ri o s u s .


