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胎児診断によりスムーズに心内修復に到達できた左肺動脈動脈管
起始症、右側大動脈弓の一例
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【背景】肺動脈-動脈管起始症 (DOPA) は早期診断・治療が重要な稀な血管形態異常である【症例】胎児期経
過：在胎34週に右側大動脈弓(RAA)のため胎児心エコー外来に紹介された。胎児心エコー検査では、 RAAと右動
脈管による mirror imageの大動脈弓であり、心内構造異常は認めなかった。しかし、左肺動脈は主肺動脈と連続
がなく、左腕頭動脈から起始する左動脈管と連続しており DOPA、 RAA、両側動脈管と診断した。出生後経
過：在胎39週で出生し、生後3時間で左動脈管が狭小化し左肺動脈は途絶しかけたためにプロスタグランジン製剤
の持続静注を開始した。しかし、右動脈管が非常に太く開存した状態となり、左右の動脈管のバランス調整が困
難で心不全状態となった。一期的根治術の方針とし、日齢8に左肺動脈移植術を施行した。左右の動脈管は結紮切
離し、主肺動脈前壁のフラップを左肺動脈の後壁とし、前壁は自己心膜パッチで拡大形成した。術後は両側の末
梢性肺動脈狭窄は認めるが経過は良好であり肺高血圧症を疑う所見は認めなかった。心疾患以外の合併奇形はな
いが、染色体検査や22q11.2欠失症候群の検索を施行予定である【考察】 DOPAでは肺動脈が途絶した後も無症
状で経過し、後に一側肺動脈閉鎖と診断される症例も多い。診断時には肺動脈血流の途絶により肺容量が低下し
ていたり、健常側の肺動脈に高度の肺高血圧を来すことが知られている。早期診断による早期治療が望まれる
が、本症例の様に胎児診断できる機会は多くない。正常な心内構造の RAAでは、右動脈管による完全な mirror
imageの頻度は低いが、本例の様な DOPAを伴うことがあると報告されている【結語】大動脈の発生異常に起因す
る RAAでは、血管輪の検索とともに DOPAの鑑別が重要である。出生後は、両側のアンバランスな動脈管の維持
は難しく、早期の修復術が望ましいと考える。


