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B-18右低形成肺切除により哨息発作が消失した嗣mitar症候群の l症例
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S凶国防症候群は肺静脈還流異常症に右肺低

形成を伴うまれな先天性奇形である。今回われ

われはMRSA肺炎擢患後に端息重積発作を繰

り返し呼吸管理に難渋した制血町症候群の症

例を経験したので報告する。

【症例】症例は生後10ヶ月の女児(体重5.2
kg)で、右肺低形成、 VSD、多指症を合併し

たScimitar症候群である。鴫息やアレルギーの

既往、家族歴はない。生後8ヶ月の時にVSD

パッチ閉鎖術を受け、経過は順調であった。入

院中に発症したMRSA肺炎に対して入院治療

を行っていたが、突然原因不明の無呼吸、心停

止をおこし、ICUに緊急入室となった。

1 C U入室後定常流方式の IMVモードで人
工呼吸を開始した.検査では著明な代謝性アル

カローシス (BE+25m同ι) と低クロル血症
(43mEq/m1)、胸部X線撮影で左肺の過膨張を示

したが、他に特に異常な所見を認めなかった。

高炭酸ガス血症 (Pa∞257~77mmHg) を示す

ものの呼吸循環状態は比較的安定していたが入

室3日目に突然鴫息重積発作が出現した。著明

な呼気延長および哨鳴を認めP.COlが100mmHg

以上に上昇した。アミノフィリン.s 2刺激薬，

ステロイドを投与するも効果が認められなかっ

た。 IMVモードでは換気不能となったため、
圧トリガ一方式のPCVに移行した。人工呼吸

器としてピューリタンベネットn∞aを用い、
CMVモード、 FiOp.4、PE回 6cmHzU、 PCV2伐m

HzU、設定吸気時間0.8秒、 トリガー感度-1叩

Hpとした。気管支ファイバーによると右気管
支の上葉枝、中葉肢が欠損し、気管および右気

管支の発赤、浮腫が認められた。さらに気管な

らびに左気管支下葉枝にmalacia様の変化が認め

られた。気管支拡張作用と鎮静効果をねらって

エンフルレン持続吸入を開始したところ.哨息

発作が一時的に改善した。その後食道内圧の振

幡、呼吸音などを指標として、換気条件、エン

フルレン温度を適宜調節した.発作時に高温度

エンフルレンを一時的に又は持続的に吸入させ

ることにより、哨恵、発作は改善するものの完全

に消失することはなかった。メチルプレドニゾ

ロンによるステロイドパルス療法も試みたが、

感染兆候が増悪するとともに発作回数が増加す

るようになったa 気道の清浄化に主眼を置き、

感染徴候，哨息発作が消失した時期をねらって

2度の抜管を行ったが.時疲貯留をきっかけに

やはり哨息発作が再発，再挿管を余儀なくされ

た.そこで鴫息発作がステロイドや気管支拡張

弟こ反応しない理由として以下の2つを考えた。

右低形成肺に難治性気管支肺炎が残存し、気道

を刺撮している可能性，右低形成肺において左

一右シャントが発生し肺血流が過剰となってい

る2つの可能性を疑った。心臓カテーテル検査

を実施したところ肺体血流比1.9、PA圧47

mmHgと、肺血流通剰が証明された.そこで入

室69日目に右低形成肺の全摘術を施行した。

術中所見では右低形成肺ヘ胸部大動脈、腹部大

動脈、さらに肝臓内から栄養動脈が流入してお

り左右シャントを裏付けた。術後端息発作は完

全に消失し，術後3日目に抜管，入室78日目

軽快退室することができた。

【結語】1.難治性の鴫息重積発作を繰り返す

Scimitar症候群症例を経験した。 2.吸入麻酔薬

吸入にて哨息発作が一時的に改善した。 3.低

形成肺切除により哨息発作は消失し人工呼吸器

から離脱できた。




