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§抄録

極めてまれなチアノーゼ性先天性心疾患である孤

立'性右室低形成の症例で,３７歳と比較的高齢で確診

されたｌ例を報告する．初診時血液ガス分析で著明

な低酸素血症があり，経胸壁心エコー検査で心房中

隔欠損を認めた．心臓カテーテル検査では心房レベ

ルの右左優位のシャントを認めたが，右心系の圧は

正常であった．右室造影にて右心腔の低形成を認め

る以外に心内腔，大血管の器質的異常を認めず，孤

立性右室低形成と診断した．手術術式を決定するた

めに術中にバルーンカテーテルを用いて心房中隔欠

損孔の閉鎖試験を行い，動脈血酸素分圧の改善と，

中心静脈圧の上昇がないことを確認した後，欠損孔

のパッチ閉鎖術を施行した．術後循環虚脱もなく，

血行動態は徐々に安定化したが，左心機能の低下，

非持続‘性心室頻拍，換気応答の低下に基づく低酸素

血症は残存し，慎重に経過観察中である．

（心臓３０：685～690,1998）
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孤立性右室低形成は極めてまれなチアノーゼ'性

先天,性心疾患である．今回我々は３７歳と比較的

高齢で確診された本症を経験し，合併する心房中

隔欠損(ＡＳＤ)の閉鎖術を施行した．本症は文献的

にも報告例は少なく，過去の本症手術症例中最高

齢にあたる本例は，その長期予後を考える上でも

貴重な症例と思われる．
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２階） §症例

症例：３７歳，女'性．

主訴：労作時易疲労感と動惇．

家族歴：特記すべきことなし．

既往歴：２８歳時流産．

現病歴：幼少時より指吐にばち指，チアノーゼ

を認めていたが，自覚症状がなかったため放置し

ていた．３４歳の頃から歩行時などに息切れを自覚

するようになった．平成７年７月頃より階段の上

り下りに際して息切れや易疲労感を自覚，安静時

に動'犀も出現するようになり，同年９月精査，治

療目的で当科に入院した．

入院時現症：血圧112/70ｍｍＨｇ，脈拍64/分，

不整．胸部；心雑音，ラ音なし．腹部；肝を剣状

突起下に６横指触知．指吐，口唇に軽度のチアノ

ーゼと，手指，足吐に著明なばち指を認める．浮

腫なし．

入院時検査所見：胸部Ｘ線単純写真(図１）；心

胸郭比５２％・右第２弓，左第４弓の軽度の突出を
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