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胎児期から類洞交通を確認できた純型肺動脈閉鎖の一例

（平成 27 年8 月17 日受付ー）
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概要 純型肺動脈閉鎖 （pulmonary atres ia w ith intact ve ntr icular sept um ：以下PAIVS ）の治療方針の決定には

右室の大きさ，肺動脈の閉鎖様式に加え，冠動脈が右室内腔と繋がる異常交通 （類洞交通）の有無や程度が重要と

される．今回胎児期に類洞交通を評価できた PAIVS の一例を経験したので報告する

超音波検査にて胎児の右室が小さいことを指摘され妊娠23 週に紹介となった 初診時の超音波検査にて PAIVS

と診断した．また右室心尖部に心筋を貫通する両方向性血流を認め，類洞交通の存在が疑われた．その後冠動脈

を起始部から系統的に描出することで 左冠動脈前下行枝からの大きな類洞交通であることを確認した． 右室が

高度の低形成でかつ大きな類洞交通があることから単心室修復が必要となることが予想された児は出生後，心

臓超音波検査， 心臓血管造影にて同様の診断がなされ，単心室修復に至った

胎児超音波で、冠動脈を起始部から系統的に観察する ことで，類洞交通の評価が可能とな りそれによ り，出生前

から治療方針の検討ができ，家族への説明に有用であった．

緒言

純型肺動脈閉鎖 （pu lmonary atr es ia w ith intact 

ventricu lar septum ：以下 PAIVS ）は心室中隔欠損を

伴わない右室肺動脈問の閉鎖で，多くの場合右室は低

形成となる先天性心疾患である 新生児先天性疾患の

0.71 ～ 3. 1% を占めるとされる l)_

PAIVS の治療方針は右室が使用可能かによ って決定

される 右室が使m できる場合は二心室修復を行い，

有室が使用できない場合は単心室修復（Fontan 型手術）

を行う．右室が使用可能か否かは，右室容量， 三尖弁

輪径の大きさ，右室肺動脈問の閉鎖部位や様式， さら

に類洞交通の有無や程度により判断される 2) 3) 

類洞交通とは冠動脈と右室内腔と の異常交通で，

PAIVS の 30 ～ 50 % に存在する 4) 類洞交通の血流は

拡張期には冠動脈から右室へ 収縮期には布室から冠

動脈へと双方向性を示す 5) 類洞交通が大きい場合や

冠動脈に狭窄 －閉塞がある場合は，二心室修復により

右室圧が下がると心筋虚血を引き起こすため，単心室
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修復が選択される 6) 7）.こ のため類洞交通の評価は治

療方針の決定に重要とされる

今回われわれは胎児期より類洞交通の評価を行えた

症例を経験したので報告する

症例

24 歳，O経妊O経産 自然妊娠し近医産婦人科にて

健診を受け順調であったが， 22 週4 日の妊婦健診時の

超音波検査にて右室の低形成を指摘され， 23 週3 白血

院に紹介となった

初診時の胎児心臓超音波検査にて 右室は低形成で

心筋の肥厚を認めた 三尖弁は可動性があり，少量の通

過J:O L流も認め，軽度の三尖弁逆流を認めた 一方で右室

流出路は閉鎖し肺動脈へは動脈管より逆行性に流れて

いた 心室中隔欠損はなかった 以上から PAIVS と診

断した （図1). カラードプラお よびパルスドプラでは

右室心尖部に心筋を貫通する双方向性の血流を認め，

類洞交通が疑われた（図 2a. b). 類洞交通が疑われた

ため，逆に冠動脈を起始部から末梢へと観察した 大
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図l 初診時の胎児心臓超音波検査 （凹腔断面）

右室は低形成で心筋は肥厚. RA 右房， RV・ 右室， LA ：左房，

LV. 左室
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図2 初診時のJJ 台児心臓超音波検査 （カラードプラとパルスドプラ）

a. カラードプラ

右室の心尖部にみられた心筋を貫通する双方向性の血流

動脈から起始した左冠動脈は左冠動脈前下行枝 （LAD )

となり前室問溝を心尖部に向かつて下行し，右室心尖

部で大きな類洞交通を形成しているのが確認できた

（図3a ). 3D 超音波で、も L AD からの類洞交通であるこ

とが確認できた （図3b ). L AD の血流は双方向性であ

った また右冠動脈は右房室間溝を走行後，右室側壁

に小さな類洞交通の形成しているように見えた 一方

で心嚢液も L AD 同様に双方向性の血流像として描出

されたが，冠動脈の走行を考慮し冠動脈ではなく心嚢

液であると判定できた（図 3c ）.また両側上大静脈で，

右上大静脈は右心房に，左上大静脈は左心房に直接還

流していた

b ・／幻レスドプラ

aの矢印部分で、のパルスドプラで確認された双向性の血流

その後妊娠週数が進むにつれ，右室の低形成が進行

し高度低形成となった 出生後の最終的な修復は右室

が高度低形成であること，流出路閉鎖であること， 左

前下行枝に大きな類洞交通があることから単心室修復

の可能性が高いと考えられ 妊婦および家族に説明を

行った

40週 1 日に陣痛が発来し経睦分娩とな った児は

3,072g の男児で Apga r score 1分後5点，5分後9点で

あった．出生後の超音波検査にて胎児超音波同様に

PA IVS （右室流出路閉鎖），右室高度低形成，左冠動

脈前下行枝に大きな類洞交通 右冠動脈に小さな類洞

交通複数，両側上大静脈を認め さらに心房中隔欠損
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図3 胎児心臓超音波検査 （冠動脈と類洞交通）

a 左冠動脈と類洞交通 （長軸断面） b ：左冠動脈と類洞交通 （3D 超音波）

上行大動脈から左冠動脈が起始し， LA D となり心尖部にて形成 3D 超音波における LAD からの類洞交通. RV. 右室， AAo. 上

される類洞交通 RV・ 右室 AAo ・上行大動脈 LAD 左冠動 行大動脈， LAD 左冠動脈前下行枝

脈前下行枝

C 心嚢液

冠動脈のように描出された心嚢液目RA ：右房， RV ：右室，

LV ；左室

も認めた （図4). 胎児超音波同様，両側上大静脈では

右上大静脈は右心房に 左上大静脈は左心房に直接還

流していた．その後の冠動脈造影では，左冠動脈前下

行枝が心尖部で大きな類洞交通を形成していることが

確認された（図 Sa, b ). 出生前の予定通り単心室修復

の方針 となり， 日齢 11 にB lalock T aus sig shunt 術，

13カ月に G lenn 手術 3歳で F onta n型手術を行った

図4 出生後の心臓超音波検査 （四腔断面）

出生後に確認された右室低形成 RA ：右房， RV ：右室， LA

左房， LV ：左室

考察

PA IV Sでは右室肺動脈聞が閉鎖しているため，肺へ

の血流は心房間交通お よび動脈管に依存している そ

のため，生後早期からの治療が必要で，胎児診断が重

要な疾患のひとつである 一方で PA IVS の最終的な

治療は二心室修復もしくは単心室修復が選択される

その際，類洞交通が重要な因子となる．出生後の類洞
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図5 出生後の心臓カテーテル検査

a i 出生後の左冠動脈造影

心尖部で形成されるLAD と右室内腔 との類洞交通. RV ：右室，

LAD・ 左冠動脈前下行枝

交通の評価は超音波でも行われるが， 詳細な評価には

冠動脈造影が必要とされる 8)

本症例では胎児期にカラードプラで冠動脈を起始部

から末梢へと系統的に観察することで，冠動脈全体像

が把握でき ，L AD からの大きな類洞交通があること ，

右冠動脈にも類洞交通あることを知り得た類洞交通

の存在自体は，心筋を貫通する両方向性の血流を検出

することで疑うことが可能である． しかしながら，ど

の冠動脈が類洞交通を形成しているかという情報を得

ることはできない また 心嚢液は類洞交通を形成し

た冠動脈同様に双方向性の血流となるため，冠動脈と

間違えやすい しかしながら，今回行ったように，冠

動脈の走行を念頭に置き 冠動脈を起始部から末梢へ

と系統的に観察することで正確に診断できた 本症例

では図3a, 3b のように冠動脈造影と同様の全体像を

得られた この像は含気した肺が心臓を取り囲む出生

後の超音波では得ることが困難なことが多く ，胎児超

音波の利点である

一方， Iacobell iioJ らは2008 年に胎児期のカラードプ

ラによる類洞交通描出の限界を報告 している 出生後

の冠動脈造影で類洞交通を認めた PAIVS 10 例中，胎

児期にカラードプラで類洞交通が見えたのは 6例だけ

であったとし， 三尖弁逆流がない， 三尖弁／僧帽弁弁

輪径比が0.56 未満といった間接所見の方が類洞交通存

在の予測には有用であると報告している．類洞交通を

確認できた本症例でも 三尖弁逆流はごく軽度であり，

三尖弁／僧帽弁弁輪径比は0.40 と0.56 未満であった

また胎児超音波で冠動脈の狭窄・閉塞を確認した報告

b ：出生後の右室造影

心尖部で形成さ れる LAD と右室内腔 との類洞交通ー RV・ 右室，

LAD ：左冠動脈前下行枝

はなく，困難なことが予想される さらに，類洞交通

には出生後の 自然、退縮があるため 胎児期の類洞交通

の所見だけで出生後の治療方針を決定することはでき

ない 9) このように胎児超音波による類洞交通の評価

に限界があり注意が必要であるが さらなる機器の進

歩に加え，冠動脈の系統的観察を行うことでより正確

な診断につながることが期待きれる

超音波機器の進歩に伴い，本症例のように胎児心臓

超音波により，単に出生後早期の治療方針を決めるだ

けでなく， 長期的な治療方針を決定する情報が得られ

るようにな ってきている 本症例では胎児期から類洞

交通を確認でき，評価できたことで出生直後だけでな

く， 最終的な治療方針の方向性が検討でき ，妊婦およ

び家族に説明することができた

結語

胎児期に診断された PA IVS において類洞交通の評価

を胎児超音波で行った症例を経験した 類洞交通の評

価には冠動脈を大動脈の起始部から末梢へ系統的に観

察することが重要であると考えられた
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Prenatal Diagnosis of Ven tric ulo coronary Com muni cation in a Fetus with Pulm on ary Atresia 

w ith Inta ct Ventricu la r Septum ・ a Case Repor t 

Ayaka Tac hibana1 >, Takesh i k勾iU,A tsu ko Shich ij yo1 l, Youhei Taka hashi 1l , Sou ich iro Nakayam a1¥ 

Ryuji N akagawa 2l , Kazuh isa Maeda 1> 3l, Y asunob u H aya buch i 2l, Kagam i Sho ji 2>, Mi noru Ir ahara 1> 
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Depart ment of Pediatrics . the U ni versity of Tok ushima 2l, 

Department of Obst et rics an d Gyneco logy , Sh ikok u Med ical Cente r for Children and A du lts 3l 

Abnormal coronary con nectio ns between the ven tricles and aorta can have sign ificant impacts on my ocar dia l 

perfusion and consequent ly on the app roac h for surgical inter ve ntio n. Pr esence of ve ntr ic ulocoronary 

communication 何CC ),or ventr iculo -coronar y fist ula, may be critical to peri - and postpar tum mana gemen t. W e 

report th e prenatal diagnosi s of VCC assoc iated w ith pulmonar y atr es ia wit h intact ve ntricu lar sept um (PA V IS). 

A 24-year -ol d woman was re ferred to our insti tutio n at 23+3 weeks' ge station because of an abnorm all y sm all 

right ventr icl e (RV) in the fetus 目 Feta lec hocar diograp hy showed a small RV with tri vi al diasto lic fi ll ing fl ow, an 

in tact ve ntricul ar sept um, and a hypop lastic pul monary tru nk with re trog rade perfusion through the ductus 

arte ri osus. Colo r and pu lsed D opp le r so nography revealed bidirec tiona l flo w at the rig ht vent ri cular apex , which 

was co nfirmed as large VCC betwee n the left anter ior des ce ndin g (LAD ) coronary artery an d RV by delinea ting 

coronary arteries fr om the aortic origin w ith co lor Doppler so nograph y. 

A 3,070 g ma le infan t was va gina ll y deli vered at 40 + 1 weeks' ges tat ion. Postn ata l ec hocardiograp hy, 

comp uted tomograp hy and an giogra phy confirmed P AI VS an d large VCC between the LAD coro na ry arter y and 

RV . A Blalock -Tauss ig shunt was placed on postna tal day 11. Sub sequ ent ly, a Glenn shu nt was ins erte d at the 

age of 13 months, and Fon tan procedure was performed at 出e age of 3 yea rs. 

In sum mar y, we accuratel y diagnosed fetal P AIVS and VCC accura tely by meticulo us echocard iograp hy. 

Thus, we could prov ide ap propri ate cou ns elin g to pare nts and optim ize per i- an d postp art um m anageme nt. 




