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スピロノラクトン大量療法が有用と考えられた Fontan術後蛋白漏
出性胃腸症の1例
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【背景】蛋白漏出性胃腸症（ PLE）は Fontan術後の約4-10％に認められ、予後不良な合併症である。しかし、そ
の発症機序は未だ不明であり、治療法も確立されていない。今回、スピロノラクトン大量療法を行い、寛解し得
た症例を経験したので報告する。【症例】6歳女児。両大血管右室起始症、房室中隔欠損症、肺動脈閉鎖、左上大
静脈遺残のに対し、生後9か月で両側 Glenn術、同時期にアンブリセンタンを開始、1歳4か月で Fontan術（
TCPC）を施行した。 TCPC後3年の肺動脈圧は18mmHgであった。5歳10か月（ TCPC後4年6か月）より持続する下痢
と眼瞼浮腫が出現し、低蛋白血症（総蛋白 3.4g/dL、アルブミン1.7g/dL、 IgG 156mg/dL）、便中αアンチトリプ
シン増加(264mg/dL)を認め蛋白漏出性胃腸症と診断し加療を開始した。オクトレオチド皮下投与を行ったが症状
改善は乏しく、肺血管拡張薬の変更（マシテンタン、タダラフィル）とともにスピロノラクトン大量療法を併用
した。スピロノラクトン3mg/kg/dayから開始し、7mg/kg/dayまで漸増した。漸増とともに低蛋白血症は徐々に改
善し、同治療開始後1か月で退院とした。肺動脈圧は治療開始前に18mmHgであったが、治療開始5か月後に
15mmHg、11か月後に10mmHgまで低下した。現在も寛解を維持している。【考察】 Fontan術後 PLEは低心拍出量や
中心静脈圧上昇による腸管循環障害、リンパ管内圧上昇、炎症系の活性化などが原因と推察されている。スピロ
ノラクトンは除水作用だけでなく抗炎症作用も有し、本治療法が有用である機序の一つと考えられている。本症
例も治療開始後に寛解を得られており、有用であった可能性が示唆された。【結語】 Fontan術後 PLEに対してス
ピロノラクトン大量療法は試みるべき選択肢の一つと考えられた。


