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図 ２ 心 電 図

心電図では，Ｖ１でＲ波高＜，Ｒ／Ｓ＞１．０で，しかもＲＶ５十ＳＶ１＞３．５ｍｖで，両室肥大を思わせる

（図２）。

次に心外心音図について述べると，肺動脈領域から左鎖骨下，左膿高，心尖部，左脊柱外側（胸椎上

部の高さで）にかけてＬ尤ｖｉｎｅｌ～皿度の収縮期雑音を聴取し，さらに左上背部の雑音は開始が遅く

（図３），吸気により増大する傾向を示した。また亜硝酸アミル吸入試験でも雑音の増強を示した。
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図３ 心 外 心 音 図

さらに図４に示すごとく，１３１１-ＭＡＡ１５０μＣｉによる肺血流シソチスキャノグラムでは，右上肺野と

左下肺野外側に著しい陰影欠損を示した。

次に右心系カテーテル所見について述べると，図５，表】の示すごとく，肺動脈分岐部と右室の収縮

期圧は上昇し，左右肺動脈の肺内部と分岐部との間に圧較差を認め，両側に肺動脈分枝狭窄のあること

を示す。また酸素飽和度からは短絡は判然としなかったが，右心カテーテル法施行時に，肺動脈にイソ

ドシアニングリーソ５ｍｇを注入して（２１一一ｐｉｅｃｅ法で色素希釈曲線を記録すると，図６のごとく希釈曲

線の下行脚に軽度のふくらみかおり，極く軽度の左→右短絡があるものと考えられた。一応気管枝動脈

と肺動脈分枝間の短絡を疑っている。
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図 ４ 肺 血 流 シ ン チ グ ラ ム ・ 正 面 像

図５圧引き抜き曲線
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表 １ 右 心 カ テ ー テ ル 法 成 績

Ｐ陀ｓｓｕｒｅ（ｍｍＨｇ） ０２（％）

ＰＡ（ｈｉｌｕｓ）
ｚ１５／６（１０）
４２／９（１０）

８１．５
８０．３

ＰＡ（ｂｉｆ） ６０／４．５（：２８．５） ８１．４

ＲＶ（ｏｕｔｆｌｏｗ） ７５／９（２８．５） ７９．８

ＲＡ ぴレ１） ８１．４

ＳＶＣ びレ３） ７４．８

ＩＶＣ ご卜１） ８６．０

ＦｅｍｏｒａｌＡ． ９７．６

図６色素希釈曲線。肺動脈注入。ａｒ-ｐｉｅｃｅ法
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図７選択的肺動脈造影法。正面像 図８選択的肺動脈造影法。側面像

さらに選択的肺動脈造影では，肺動脈主幹部の膨隆と，左右肺動脈およびその末柑部に多発性の狭窄

を認め，特にフＧ上肺部と左下肺野外側への血古参とんど認めなかった。図了は正面像，図８は側面像

を示す。

以上の成績から本症例を多発性両側性肺動脈分枝狭窄症であると診断した。

なお参考のため他の検査成績を付記すると，肺機能は軽度の閉訃陸障害を示し，ＰｓＰは１ｙ（３５％）

２❹（４５％），６（ｙ（５５％），１２０／（６０％）で，レノダラムも正常であった。

血清蛋白分画は，Ｔｏｔａ１１）ｒｏｔｅｉｎ６．７ｇ／ｄ１，Ａｌｂｕｍｉｎ３．７ｇ／ｄ１，Ｇｌｏｂｕｌｉｎ３．０ｇ／ｄ１（哨＝０．３ｇ／ｄ１，哨＝

０．９ｇ／ｄｌ，β＝Ｏ．（５ｇ／ｄｌ，７＝Ｌ２ｇ／ｄ１），Ａ／Ｇ＝１．２で，他の生化学的検査に欠，尿素窒素７．８ｍｇ／ｄ１，尿酸，

４．４ｍｇ／ｄｌ，クレアチュソ０．６ｍｇ／ｄ１，総ビりレビソ０．３ｍｇ／ｄ１，チモール反応２単位，ＣＣＬＦ（十），

コレステロール１９４ｍｇ／ｄｌ，ＧＯＴ１０単位，ＧＰＴ１０単位，ＬＤＨ１９頷行七アルカリフォスファターゼ

６．７単位，電解質はＮａ１３８ｍＥｑ／Ｌ，Ｋ４．４ｍＥｑ／Ｌ，Ｃ１１０２ｍＥｑ／Ｌであった。ワ氏反応（-），ツ反応（十），

ＣＲＰ（併），ＡＳＬＯ（１２Ｔ．Ｕ．），ＲＡ（-），赤血球４３９×１０４，ザーリー８３％，白血球１２，２００，血小板

３９．５×１０４，赤沈は３（ｙ（１６），６（ｙ（４６），１２（ｙ（８６），中ト円価（４９．５）で一応炎症の合併が考えられた。

最後に問題ｃ乙：）心内心音について述べることにする。心内心音カテー-ラｒ≒ルには，上述の如くＬｅｗｉｓの

特性のダブルルーノソ（Ｍｏｄｅ１１９２）を用いて，心内心音と内圧とをＦ司時記録した。図９に示すごとく，

左右肺動脈の肺門部では駆出性収縮期雑音を示し，いずれも雑音開始時開か遅れている。さらに図１０に

見られるごとく，左肺動脈末梢から右心室まで心音カテーテルを引き抜くと，肺動脈の狭窄部の下流で
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図９→
心内心音図
（肺動脈肺門部）

図１０心内心音図（肺動脈から右室までの引き抜き）
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雑音が大で，肺動脈分岐部では雑音がほとんど消失することである。また右室流出１路でＩＰから始まる
軽度の拡張期雑音を認めたが，一応相対的な肺動脈弁閉鎖不全によるものと考えた。

考案ならびに結語

本疾患は臨床上極めて興味深いが，心内心音法を用いての検討は未だ少く，散見する報告は症例によ

り多岐にわたり，収縮期雑音のみのもつ，あるいは連続性雑音を示す場合も認められ，雑音発生機序に

関しては，前者は狭窄部位の収縮期圧較差が重要で２），後者の場合には収縮期のみならず拡張期の圧較

差も大いに関与していると考えられる３）４）。
またＫｅｉｔｈら５）によれば，肺動脈以外のところでも上大静脈と右房の境界線付近で雑音が聴取される

とされている。これは伝播によるものであろうが，狭窄部位により雑音の存在部位が可成り異なるもの

と思われる。本症の聴診上の多様性は，狭窄の多様性から説明可能と考えるが，心内心音法の一つの限

界として，心音カテ挿入により人工的な狭窄も加わるので注意を要するものと考えられる。

本症例の雑音の性質についてまとめると，

①広範囲に雑音が存在すること。

②本症の駆出性収縮期雑音は，狭窄部の直ぐ下流の部位でよく記録され，その末梢部までよく伝播す

る。雑音発生には少なくとも収縮期圧較差が関係する。

③肺動脈の末梢部から主幹部へ心音カテーテルを引き抜くと雑音が消失することから，弁性狭窄とは
明確に区別出来る。

④吸気時に雑音が大きくなり，亜硝酸アミルにより増強するなどの特色かおる。

以上心内心音法が本症の診断上有力な情報を提供するものと考える。
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第１１席

司会：（田村・天理病院）多発性の肺動脈狭窄
は，あまり多い症例ではございませんが，経験さ

れた方で何か発言がございましたら……。
坂本（東大第二内科）：私はこういう症例は１

～２例しか経験したことがないので，あまり結論

的なことはいえないのですが，文献上に述べられ
ている本症の連続性雑音については，どういうふ

うにお考えになっているのでしょうか。
演者（神戸）：実は私も連続性雑音を有する例

も１例経験していますが，そういう連続性雑音は
狭窄部の中枢部と末梢部との圧較差が拡張期にも

存在する場合に発生するのではないか，と考えて
おります。収縮期雑音の場合は，収縮期の圧較差
によるのだろうと考えております。先に経験した

背部下方に連続性雑音があった症例では，カテー
テ ル が 近 く ま で 行 き ま し た け れ ど 乱 狭 窄 部 に 入
らず，狭窄が証明できなかったものですからきょ
う提示できないのです。

坂本：カテーテルでｌし心腔内心音で乱結局は
同じだと思いますが，こういう疾患ではカテーテ
ルの進行方［陶に向かって，だんだん狭窄が強ま

るものですから，それにカテーテルを入れて行く
と，人工的な狭窄が急にできてしまう。しか乱
あるところから先は，カテーテルは入らない。肺

動脈襖入状態になって了うということで，ほんと
うの狭窄がいったいどれ位の圧較差を持っている

か，判らなくて困っています。
演者：私もこの例で，どこから狭窄が始まるの

か，それは，はっきりとは判りません。

坂本：この前の第１回研究会で，小児科の方か
ら，こういう状態が生理的に有り得るという報告
がありました。そＣ），已ヽ腔内心音図も供覧されまし
たけれども…。
加藤（九大小児科）：いまの肺動脈枝狭窄です

が ， こ の 疾 患 は 稀 で す け れ ど 乱 小 児 科 で は 意 外

と見る機会があります。といいますのは，先天性
の風疹症候群といいまして，母親が妊娠中に風疹

討 論

多発性肺動脈枝狭窄と心内心音

にかかりますと，あと異常な心疾患児が生まれま

すが，そのほとんどが肺動脈枝狭窄を伴っており
ます。そのために私は１０例近く，こういう疾患を

見ております。心内心音図を記録した例もござい
ますけれど，しかし先ほど坂本先生か云われたよ

う な 連 続 性 雑 音 を 示 す も の は ， １ 例 も あ り ま せ
ん。つまり，成書に記載してあるような雑音は生
じていない。
一方，狭窄部位の末梢部ではたしかに収縮期雑

音 が あ って ， カ テ ー テル を 引 き 抜 く と 明 ら か に 雑

音 が 消 失 して お り ま す。 と こ ろ が， こ こ に 一 つ 問
題があります。風疹症候群の場合，ほかに非常に
小さなＰＤＡを伴っている例がときどきありまし
て，臨床的には見逃がされており，一方それが連

続性雑音を生じている場合かおるのではないかと
いう印象をもっております。それから，もう一つ

先回発表しましたが，生理的な肺動脈枝狭窄とい
う症例かおりますが，圧較差はだいたい１０ミリか
ら１５ミリぐらいです。これでも雑音は心内心音図
で撮れますし，また胸壁上でもＬ２ｖｉｎｅｌ［度ぐらい
の 雑 音 と して 闘 か れ ま す。 で す か ら 肺 動 脈 内 で は

だいたい１０ミリから１５ミリ水銀柱以上の圧較差が
あれば，明らかに雑音を発生しているのではない
かと考えております。

古田（三井記念病院）：ＡＳＤの場合には，肺

動脈がかなり拡張するのですが，それがちょうど
縦 隔 か ら 心 外 股 を 通 って 胸 腔 内 に 入 る と こ ろで 狭

窄されていて，器質的ではない狭窄を形成してい
ることかあります。手術で何回かそこを剥離して

見たことがあるのですが，そういう症例では，だ
いたい２０ミリから３０ミリ近くの圧勾配を有するこ

とかあります。そういう例で，心外からの心音図
で連続性雑音を記録したことかあります。

それは，私の書いたレコード付きの本に一部載
せ て あ り ま す け れ ど 乱 あ ま り 明 瞭 で は あ り ま せ

ん か ， た し か に 圧 勾 配 と 連 続 性 雑 音 が あ り ま し
た。そのメカニズムは，収縮期，拡張期ともに，
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その肺動脈部の近位側と遠位側との間に圧勾配が
あるためであると考え，そういう形の肺動脈狭窄

も存在するのではないかと考えていました。ただ
いまのスライドでは，かなり肺動脈が拡張してお

り，その末梢が急に細くなっている。その場所が
いかに４ｊ心外膜の反転する当りに相当しているよ

うに見えたのですけれど乱七（フ）点はどうでしょ

うか。
演者：一応私の症例の場合には，ほかの疾患の

合 併 は 考 え にくい と 思 い ま す。 い ろ い ろ な ほ か の
検 査 も して い る の で す が， 全 部 ネ ガ ティ ヅ で， 診
断はこれ以外にはないと私は思っているのですが

司会：シソチダラムで多発性の肺動脈狭窄があ
るということが判ったとおっしゃいましたか…。

演者：それはシソチグラムのみならず，聴診な
ども合せて，そのレベルで一応多発性の狭窄を疑
ったという意味です。
司会：上肺野が出Ｉなかったのは閉塞ですか。

演者：閉塞ではないかと思います。それからこ
ういう症例では，先天性の狭窄にさらに後天的な
炎症が加わって，どんどん病勢が進むのではない
かと思っております。

司会：心内心音図はルーチンにやっておられま

すか。

演者：カテーテルの峙に全例やっております。
いままで２００例の心内心音を撮って，２例，多発

性・ノ：）肺動脈枝狭窄を経験しています。純粋の例だ
ろうと思いますが……。

司会：肺動脈枝狭窄そのものの診断ですと，カ
テーテルを行なって，主幹肺動脈の圧の波形から
でも診断できると思います。それから，肺動脈の
アソジオを撮りますと，狭窄の形態も明らかにな
る場合か多いのではないかと思います。それから

先程，拡張期の雑音が問題になっていましたが，
右の肺動脈と主幹動脈とでは一般にかなりの圧較
差 が 見 ら れ る よ う で す け れ ど 乱 そ う し た 場 合 ，
と く に 拡 張 期 の 雑 音 と い う も の は ， 無 い よ う で
す。また左の肺動脈と主幹動脈とでは，左の肺動

脈圧の方がむしろ高く出１る場合か多いようです。
つまり肺動脈からの引き抜きでは，圧の較差が出，

左肺動脈では高い圧が出ると云う場合が，一般の
疾患では多いように感じています。それから，加

藤先生からｓｍａ１１ＰＤＡの問題カ１，出ましたので
すが，それですと，だいたい高調な雑音で，フア
Ｉ＝１一四徴などでも聞えるようですが，先生の聞か

れた拡張期雑音はどうでしたか。
演者：それほど高調な雑音では無かったように

思います。
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