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　要　　　旨

　左心低形成症候群（HLHS）に対する姑息手術

を5例経験した．5例とも術中もしくは術後早期

に死亡した．死亡の主原因は心不全自体よりも低

酸素血症であった．救命例の報告も少数：あるとは

いえ，現在でもH：LHSの予後は極めて不良であ

り絶望的に近い．しかしながら，頻度的には比較

的多い先天性心疾患であり今後も救命のための検

討を重ねて行く必要がある．そのためにはまず手

術手技の根本的な改良が必須条件と思われる．ま

た術前には肺うっ血を可及的に軽減させ，術中の

麻酔管理においても換気不全に対する注意と冠血

流の保持に対する配慮が重要である．

　はじめに

　先天性心疾患に対する外科治療が近年著しい進

歩を遂げたことは周知の事実である．例えばひと

昔以前には予後不良の代表のような心奇形であっ

たファロー四徴症や大血管転換症などは，最近で

は特殊な例を除いて大部分が救命できるようにな

った．筆者らの施設でも開院以後の約3年間にフ

ァロー四徴症の根治術を12例，大血管転換症の根

治術を8例施行したがこれらは全例とも軽快退院

という転帰を得た．また新生児に対する開心術に

ついても近年は成功例の報告が多く，当院でも3

例の新生児（いずれも総肺静脈還流異常症）が開

心術を受けた後に軽快退院している．しかしなが
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ら，左心低形成症候群（hypoplastic　left　heart

syndrome，以下rHLHS」）に降っては現在も治

療成績は非常に悪く本邦での救命例はほとんどな

い．当院での成績についても今日までに7例の

HLHS歩弓を収容し，自然死した2例を除く5

例に対して姑息手術を施行したが全例とも救命し

得なかった．本稿ではこの5例の経過を報告し，

今後本症を救命するためにはどのような点に検討

を加えることが必要かについて考察を加えたい．

　1．症　　　例

　症例1：在胎41週3日，体重4740gにて出生

した男児（以下の症例では「在胎」と「体重」を

略す）．本症例の経過の詳細についてはすでに報

告した1）が，ここで概略のみを述べる．生後6日

目より心不全症状が著しくなったため当院の小

児循環器科へ転送された．心エコーでHLHSの

診断が下されて直ちにプロスタグランディンE、

（以下「PGE、」）の投与が開始された．心臓カテ

ーテル検査からballoon　atro　septostomy（以下

rBAS」）を試みている間に心室細動から心停止

となった．蘇生は困難であったが約1時間後に心

拍の再開をみた．手術に対する家族の承諾がなか

なか得られなかったが，それが得られた直後の日

齢49，体重4095gの時点でNorwoodの第1期

手術2）に踏切った．上行大動脈の外径は4．Omm

であった．麻酔薬は2mg／kgのモルヒネを中心

とし，筋弛緩薬にはパンクPニウムを用い，100

％酸素には換気した，人工心肺からの離脱は難渋

したが，その原因は低酸素血症と考えられた．そ
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こでcentral　shuntを追加作成したところよう

やく人工心肺から離脱させることができた．こ

の間，血管作働薬としてはノルエピネフリンとニ

トログリセリンを中心に投与した．ICU収容後

の48時間は循環動態も安定し，動脈血酸素分圧

（PaO2）も30～40mmHgという値が得られてい

た．しかし3日目に人って突然の呼吸不全から低

血圧をきたし，蘇生術に反応せずに死亡した．

　以下の4症例はいずれも人工心肺から離脱でき

ずに術中死亡となった．

　症例2：39週3日，3300gにて出生した女児，

日齢3にてNorwood第1期手術を施行した．

上行大動脈の外径は2．5mmであった．本症例

の開胸時の写真を図1に示す．
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　　　　　図1

識購嚇鍵ピ、

　　　　　症例2の開胸時
ピンセットは太い肺動脈を押えて，その

先端が非常に細いヒ行大助脈を指す，

　症例3：39週2日，2950gにて出生した男児．

日直4にてBASを行い，日齢5にてDoty氏手

術（第2法3））を施行した，上行大動脈の外径は

1．5mmであった．

　症例4：36週6日，1676gにて出生した男児．

日齢9にてNorwood第1期手術を施行した．

上行大動脈の外径は2．5mmであった．

　症例5：40週0日，2850gにて出生した男児．

日計ユにてNorwood第1期手術を施行した．

上行大動脈の外径は2．5mmであった．

　全例に対して術前にPGE、の持続静注を行っ

た．またBASも全例に試みられたが成功したの

は症例3のみであった．術中の麻酔法，血管作働

薬の選択などについても症例1と同様に行った．

なお，これら4例で人工心肺から離脱できなかっ

た主原因は低心拍出量よりもむしろ低酸素血症で

あり，その結果として心筋は虚血に陥り続発的な

心不全，低心拍出量から死亡したものであった．

　II．考　　　案

　1）HL・HSの病態と頻度

　HLHSとはいまだに明確な定義はなく用語の

混乱もあるようだが，本稿で述べるHLHSにつ

いてはその中心をなすのが大動脈弓の低形成をと

もなう大動脈閉鎖であって，左心室の低形成と僧

帽弁閉鎖もしくは狭窄を合併しているもの1）2）で

ある．容易に心筋虚血から心機能低下を来たすと

同時に肺静脈からの還流も損われているため肺う

っ血と低酸素血症を呈する．自然予後も非常に悪

くて手術に至らず自然死する場合が多い．われわ

れもこのような症例を2例経験している．ここに

紹介したように当院でのHLHSの外科治療成績

は散々たるものである．しかし，これはわれわれ

の管理技術の拙さにのみよるものではない。それ

は冒頭に示した他疾患の治療成績によってもある

程度は裏付けられよう．世界中のほとんどの施設

でもほぼ同様の成績であり，手術適応外と考えて

いる所も多い．最近では米国で本疾患の1例に

対してヒヒの心臓を移植したことが話題を呼んだ

が，これも考えようによっては現時点では対処す

る術がほとんどないことを示している．

　しかしながら，HLHSは決して稀な疾患では

ない．New　England　Regional　Infant　Cardiac

Program（NERICP）の報告4）によると心奇形

では多い方から心室中隔欠損症（16．6％），大血

管転換症（10．5％），ファロー四隅症（9．4％），

大動脈縮窄症（8．0％）に次いで5番目（7．9％）

とのことである．発症頻度は出生1000人中0．163

人という数値が報告されている4）．実際には出生

後の早期死亡例で診断のなされていないものが相

当数あるらしく，現に死亡前に診断がつかなかっ

た心奇形ではH：LHSが20％と最も高率を占め

でいたという4）．染色体異常や中枢神経異常など

の合併奇形は約20％にみられる4）．逆に考えれば

80％という大部分の症例では今回の5例と同様に

何ら合併奇形はなく，心臓さえ修復されれば問題

なく生活できる例であるといえる．したがって，

HLHSの外科的治療については今後も積極的に
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検討を重ねて救命をめざす努力が払われるべきで

あろう．

　2）HLHSの外科治療成績

①本邦における報告

　本邦でのHLHSに関する外科治療の報告は少

なく，それもほとんどが死亡例についてのもので

あった．まず1979年に東北大学のMohriら5）が

目今58の本症女児に対してVan　Praagh氏手

術6）を施行したが，患児は20日後に死亡したと報

告した．彼らは他に2例が術中死，1例が自然死

したと附記している．1983年には岩手県立中央病

院の八巻ら7）がやはりVan　Praagh氏手術を施

行したが，24時間後に死亡した症例を報告した．

次に1984年に今回の症例1について本稿の共同筆

者でもある澤1）が報告した．

　このように従来の本邦でのHLHSの外科治療

に関する報告はせいぜい「術中死亡ではなかっ

た」という程度にとどまるものであった．しかし

ながら，最近になって術後長期生存例が続いて報

告されている．中京病院の高橋らは1984年に本症

の1例に対してNorwood第1期手術を行い救

命した．その症例は1年以上を経た今日も生存し

ていると聞いている．近く本症例の経過が報告さ

れるものと期待している．次に1984年の日本胸部

外科学会総会にて神奈川県立こども医療センター

の大川8）らが独自の姑息手術手技（AP　window

の作成を中心とする）を考案，施行し1例を救命

したと発表した．この症例も術後数か月経った今

日も生存しているらしい．おそらくはこれらの2

例が本邦でのHLHS患児で姑息手術を受けた後

に現在も生存している貴重な症例と思われる．

②Norwoodらの報告
　HLHSの外科治療を最も積極的に行って来た

のは最近までボストン小児病院に在籍していた

Norwoodらの一派である．彼らの最近の報告に

示された治療成績を筆者らのものと併記して図2

に要約した．根治術（Fontan氏手術）後の生存

は2例に過ぎないがそれでも驚異的な成績といえ

よう．彼らのいう第1期手術（姑息手術）とは基本

的には細い上行大動脈と肺動脈幹の側々吻合を行

って上行大動脈を再建し，肺への血流はcentral

shuntを通じて保とうとするものである．理論的

には非常に優れた方法であるが問題は手術操作が

左心低形成症候群に対する外科治療とその現状 357

入院　？　（7）　→　自然死　？　（2）

　　　，

姑息手術　35例　（5）→　手術死亡　？　（5）

　　　」

一且退院　13例　（0）

　　　，

心臓カテーテル検査　10例

　　　，

根治手術（modified　Fontan’s　procedure）　4例

　　　t　　　　　　　　　　　　　　！

生存　2例　　　　　　　　　　　手術死亡　2例

図2　左心低形成症候群の治療成績

　　　　　　　　　ボストン小児病院
（cf・大阪府立母子保健総合医療センター）

相当に困難なことである．

　Norwoodは技術的にも非常に卓越した心臓外

科医として知られているが，このように限られた

術者によって限られた症例に対する手術がなされ

て初めて救命例がありうるというのが現実なのか

も知れない．

③今後の問題点

　以上のような逸話的な救命例の報告を見ること

もあるが，現在のところHLHSに対してはやは

りなす術がないという考え方が主流であろう．救

命率を少なくとも他の心奇形と同程度にまで向上

させるためにはまず手術手技を大幅に改良するこ

とが必須課題と思われる，

　今回の5症例もそうであったが救命できない主

たる原因は低酸素血症である1）2）．したがってま

ず術前には肺うっ血を可及的に軽減させるような

処置をとることが肝要である．この点ではPGE，

投与は肺うっ血を軽増させると同時に動脈管を通

じての体循環を改善させるため非常に有用であ

る．対象がHLHSに限らず本薬物の有用性は広

く認められて来たが，このような治療法が普及し

て来ただけでもHLHS術前管理については数年

前に比し大きな進歩を遂げたといえるかも知れな

い．次にBASも非常に有効と考えられる．しか

しこのBASについては技術的に困難な上にかな

り危険な操作であり，症例1のようにこれで心停

止を来たすこともまれではない．

　HLHSの外科治療を行う上で現時点での最大

の問題点は術中の人工心肺への移行とそれからの

離脱と考えられる．肺血流量が増え過ぎても増り
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過ぎても低酸素血症を招くので，この肺血流量に

ついては厳密な調節が必要ということになるが，

実際の臨床の場においては極めて困難な課題とい

える．さらには冠血流を保つ考慮も重要である．

麻酔管理においても換気状態に特に注意すると同

時に，麻酔薬の選択から血管収縮薬や冠血管拡張

薬などの適切な投与法についても細心の考慮が必

要である．

　最後にこのような疾患の治療に関する現実的な

大問題として医療費のことも考慮しなければなる

まい、fi　1には今回の5例に費された医療費を示

表1　左心低形成症候群5例の医療費

保険内
（保険外）1入院日数

症例1

症例2

症例3

症例4

症例5

1，199万1，740円　（2万7，450円）

　329万3，480円　（　4，080円）

　356万9，340円　（　4，080円）

　354万5，　570円　（1万300円）

　395万9，350円　（　4，060円）

45日

4日

4日

10日

2日

十一ゴ
一
口

2，635万9，48・円（4万9，・97・円）165日

したが，このように1例につき少なくとも300万

円以上が必要なのである．医療の現場に携わる者

としては，個々の症例に遭遇した時にこの問題を

考慮することは不可能かも知れない．しかしなが

ら，治療成績の現状を見れば，これらの医療費を

浪費と疑うのは過言であろうか．いずれにせよ，

この問題からもHLMSに対しては何らかの画期

的な新治療法を検討する必要があるといえよう．

　ま　と　め

　当院で手術を行った5例のHLHS患児の経過

を紹介した．5例とも術中もしくは術後早期に死

亡した．HLHSの外科治療については今後も積

極的な検討を続けるべきであるが，現状ではほと

んど絶望的である．何らかの画期的な新治療法が

必要と思われる．

　本稿の要旨は第30回小児麻酔研究会（1985年，

東京）にて発表した．
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Surgical　repair　for　hypoplastic　left　heart　syndrome　一Report　of　5　cases一

Norifumi　Oka＊，　Satoshi　Hazano＊，　Yutaka　Michiyabu＊，

Takanori　Kato＊，　Masaharu　Yagi＊，　Yoshiki　Sawa＊＊，

　　　　　　　　　　　　　　　Takeshi　Nakada＊＊

＊Department　of　Anesthesia　and　＊＊Department　of　Cardiovascular

Surgery，　Osaka　Medical　Center　and　Research　lnstitute　for　Maternal

　　　　　and　Child　Health　840　Murodo，　lzurni－City，　Osaka　590－Ol

　　　Five　infants　with　hy．poplastic　left　heart

syndrome　（H：LHS）　underwent　palliative

procedures．　None　of　the．m　survived．　Four

cases　died　during　the　operation　and　one　was

expired　on　the　third　post－olperative　day．　The

main　perioperative　pro．blem　seemed　to．　be

hypoxe血ia　which　was　inducing．and　enhanc－

ing　refractory　ischemic　myocardial　damage
　　ノ

1eading　to　low　outpu．t　state．　Although　several

reports　considering　anecdotal　survived　cases

have　been　presented，　the　general　prognosis

of　HLHS　is　to　be　regarded　practically

desperate．　However，　any　possible　measures

to　improve　the　prognosis　should　be　actively

investigated，　since，　the　incidence　of　HLHS

has　been　recognized　to　be　quite　high．　A

close　attention　should　be　paid　to　all　of

perioperative　ventilatory　support，　cares　for

reducing　pulm／onary　congestion　and　some

maneuvers　for　improving　coronary　circula－

tion　during　anesthesia．　Furthermore，　some

new　excellent　surgical　method　（s）　should　be

expected．

Key　Words： hypoplastic　left　heart　s．　yndrome，　surgical　repair，　perioperative　care，

anesthesia
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