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要 約

5日 齢のホルスタイン種,雄 で大 ・肺動脈窓が認められた.大 動脈弁と肺動脈弁は円錐中隔で完全に分離され,肺 動

脈幹の遠位部は閉鎖 ・消失していた.さ らに本心臓には心房中隔欠損,心 室中隔欠損,両 大血管右室起始,単 一冠状動

脈などが合併 していた.-キ ーワー ド:大 ・肺動脈窓,牛,肺 動脈閉鎖.
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大 ・肺動脈窓は大動脈弁 と肺動脈弁が分離 して形成 さ

れているが,上 行大動脈と肺動脈幹が異常連絡する先天

異常である[1-3].人 の大 ・肺動脈窓は心奇形の子供の

0.2%[4],手 術を受けた心奇形患者の0.4%[5]お よ

び心臓 カテーテル検査で心奇形 と診断 された患者の

0.5%[6]に 認められるまれな先天異常であるが,動 脈

管開存に類似 した左右短絡[1]に より幼児期に重度の

症状が現れる[7]た め,早 期の外科的矯正が推奨され

ている[7-9].牛 の大 ・肺動脈窓はわずか2例[10,11]

の発生が知 られているだけである.著 者 らは1例 の子牛

で本異常を認めたので牛における追加例 として報告す

る.

症 例

本例は第6子 として出生 したホルスタイン種の雄で,

自力で起立可能であったが,活 力が乏しく,無 尾,潜 伏

精巣お よび心雑音のため教育 ・研究用 として提供 され

た.3日 齢時の検査では体格中等で体重は55kg.栄 養

状態は普通.被 毛は光沢があ り,可 視粘膜は正常であっ

た.体 温38.7℃,心 拍数/40回/分,呼 吸数64回/分

で,5日 齢で剖検された.

剖検で皮下水腫や胸 ・腹水の貯留 は認められなかっ

た.脳 は左右の大脳半球が前方で癒合した半葉全前脳症

を示 していた.右 精巣は右腎臓の前位に,左 精巣は左腎

臓の後位にそれぞれ位置 していた.呼 吸器,消 化器およ

び泌尿器に異常は認められなかった.

心臓は全体的に大 きく,拡 張した大動脈が右前方へ偏

位 し,肺 動脈幹は末梢部が欠損 していた(図1).大 静脈

と冠状静脈洞は右心房に流入し,右 心房に拡張や肥厚は

認め られ なかった.心 房中隔の一次中隔は過剰吸収さ

れ,二 次口型の心房中隔欠損を示 していた.右 房室弁に

異常は見 られず,右 心室は拡張と肥厚を示 していた.心

室中隔の膜周囲部から室上稜およびその下方の筋柱部に

かけて径13mmの 心室中隔欠損が存在していた.

肺動脈幹は正常な位置から起始していたが,そ の口は

狭窄していた.肺 動脈弁は3枚 認められたが,中 間半月

図1　 症例の心臓左側面.

AA:上 行大動脈BT:腕 頭 動脈DA:動 脈管

LP:左 肺動脈LV:左 心室PT:肺 動 脈幹の近位

部RV:右 心室
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図2　上行大動脈と肺動脈幹の近位部前壁および右心室の

側壁を切除し,右前方よりみる.

AA:上 行大動脈BT:腕 頭動脈CS:円 錐中隔

LV:左 心室PO:肺 動脈口PT:肺 動脈幹の近位

部RA:右 心房SD:心 室中隔欠損

弁は他の2枚 より小 さく,さ らに中間半月弁 と左半月弁

との交連は広 く離開していた.大 動脈は心室中隔欠損の

右方で完全に右心室から起始 し,両 大血管はともに右室

起始を示していた.大 動脈口は拡張 し,3枚 の半月弁は

いずれも肥厚 していた.大 動脈口と大動脈弁は筋性の円

錐中隔によって肺動脈口および肺動脈弁から完全に分離

されていた(図2).肺 動脈幹は狭窄を示し,近 位部のみ

が存在 し,中 間部から左右の肺動脈への分岐部にいたる

末梢部は閉鎖 ・消失 していた.肺 動脈幹の近位部と上行

大動脈の近位部は長径22mmの 上下に長い卵円形の口

(窓)で 大 きく連絡 し,大 ・肺動脈窓を形成 していた

(図3).こ の連絡口の後縁 と下縁には血管壁の低いヒダ

が形成されていたが,前 縁は平滑で,両 動脈壁の境界は

不明であった.

動脈管は内径3mmの 小孔で開存 し,肺 動脈幹 と連絡

することな く左右の肺動脈に分岐 していた.肺 静脈は左

心房に流入 し,左 心房 と左房室弁に異常は認められなか

った.左 心室は軽度の拡張を示 し,そ の流出路は心室中

隔欠損のみであった.冠 状動脈は左右の冠状動脈の共通

幹が左大動脈洞から起始する単一冠状動脈であった.

考 察

胎生初期の心臓から流出する1本 の動脈幹は,そ の内

腔面に発生した2つ の動脈幹隆起の発育 ・癒合によって

形成される動脈幹中隔と,そ の中隔が遠位側の第4大 動

脈弓と第6大 動脈の問から形成された大動脈肺動脈中隔

と癒合し,そ れが近位側は右背側円錐隆起 と左腹側円錐

図3　上行大動脈と肺動脈幹の近位部の前壁を切除し,左

前方やや背方よりみる.

AA:上 行大動脈BT:腕 頭動脈DA:動 脈管

LP:左 肺動脈LV:左 心室PT:肺 動脈幹の近位

部RV:右 心室

隆起の癒合によって形成された円錐中隔 と結合すること

によって上行大動脈 と肺動脈幹に分割される[12].

大 ・肺動脈窓は円錐中隔によって大動脈弁と肺動脈弁に

分離しているが[13],動 脈幹隆起の全域[4,13]ま た

は限局的な発育停止[14,15],動 脈幹中隔と大動脈肺

動脈中隔の癒合欠損[4,13],動 脈幹中隔と大動脈肺動

脈中隔の配列異常[4]ま たは動脈幹中隔による動脈幹

の不等分割[15,16]な どによって上行大動脈 と肺動脈

幹が異常連絡する先天異常である[1-3].今 回観察した

牛の心臓は大動脈弁 と肺動脈弁が円錐中隔によって完全

に分離され,上 行大動脈と肺動脈幹が異常連絡を示 して

おり,大 ・肺動脈窓[1-3]と 診断された.

人の大 ・肺動脈窓は心大血管奇形患者のわずか0-2～

0.5%[4-6]に 認められるまれな異常といわれている

が,牛 でも過去 に2例[10,11]が 報告 されているだけ

である.

人の本異常は窓の位置や大きさ,右 肺動脈 との関係な

どから3-4型 に分類され[13,15],そ のうち上行大動脈

と肺動脈幹の近位部の異常連絡が最 も多い[4,8,13,

15,17]と いわれている.牛 では過去の報告例2例 のう

ち1例 は近位部[11],他 の1例 は末梢部[10],今 回の

症例は近位部の異常連絡であった.

今回観察した大 ・肺動脈窓には肺動脈幹の中間部か ら

末梢部の閉鎖 ・消失が合併 していた.人 の場合,肺 動脈

幹の閉鎖には,基 本的に肺動脈幹の近位部が閉鎖 して末

梢部が開存する型と肺動脈幹の全域が閉鎖する型の2型

がある[18]と いわれ,肺 動脈幹の近位部が開存 した肺
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動脈閉鎖はまれのようである.人 の肺動脈閉鎖を伴う

大 ・肺動脈窓で,肺 動脈幹の閉鎖部位が明記 されたもの

が8例 報告 されている[6,19-23]が,そ れ らはいずれ

も弁部が閉鎖 している.牛 では過去に肺動脈閉鎖が19

例報告 されている[24-30]が,そ れ らの多 くは弁部ま

たは肺動脈幹全域の閉鎖であり,肺 動脈幹の近位部が開

存 した肺動脈閉鎖はわずか2例[28,30]が 報告されて

いるだけである.動 脈幹の近位部が開存 した肺動脈閉鎖

を伴 う大 ・肺動脈窓を示 した今回の症例は人の報告例に

も見 られないきわめてまれな先天異常と考えられた.

人の大 ・肺動脈窓の約半数には他の種 々な心奇形が合

併するといわれている[4].牛 では6日 齢で死亡 した症

例には動脈管開存[11],7日 齢で死亡 した症例には心

房中隔欠損,心 室中隔欠損,両 大血管右室起始および肺

動脈狭窄[10],今 回の5日 齢で剖検 された症例では心

房中隔欠損,心 室中隔欠損,両 大血管右室起始,肺 動脈

閉鎖,動 脈管開存および単一冠状動脈がそれぞれ合併し

ていたが,こ れらは牛の奇形心は二種以上の異常が合併

した複 合心奇 形が多 く,ま た牛 では心室 中隔欠損

(42.2%),心 房中隔欠損(31.6%),両 大血管右室起始

(14.1%)の 順に多 く発生する[31]と いう牛の心奇形

の特徴を反映 しているものと考えられた.
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Aortopulmonary Window with Pulmonary Atresia in a Calf

Takayuki MURAKAMI*•õ, Yasuo Moritomo, Koichiro TOMOKAWA and Mineto TANI

*Faculty of Agriculture, Miyazaki University, Gakuen-Kibanadai-Nishi, Miyazaki-Shi, 889-

2192, Japan

SUMMARY

Aortopulmonary window was observed in a five-day-old male Horstein calf. The aortic and pulmonary valves
were completely separated by the conus septum, and the distal part of the pulmonary trunk was atretic and dis-

appeared. The heart was associated with atrial and ventricular septal defects, double outlet right ventricle and

single coronary artery. -Key words: Aortopulmonary window, calf, pulmonary atresia.
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