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先天性心膜欠損症 は,従 来の報告では,剖 検

や開胞術時に偶然見いだ された例が多 く,比 較

的 まれな疾患 と考え られていたが,近 年本疾患

の認識が高まると同時に,健 診断などでの無

症状例や開胸に至 らない他疾患例な どでの報告

例 も増加 してお り,実 際には,考 え られている

以上に,臨 床の場で遭遇す る機会は多い もの と

思われる.し か し,従 来の報告 で特徴的 とされ

るレン トゲン所見 も欠損 の程度や部位により変

化が 多彩 で,本 症 を疑 う事は必ず しも容易でな

く,心 電図で も,特 微的 とされ る所見の見 られ

ないことも多 く,今 なお術前診断が困難 なこと

も多い.最 近我々は本症の4例 を経験 し,そ の

うち3例 は左側心膜全欠損で,残 る1例 は,本

邦では未だ報告例がない右側欠損と考えられた.

これ らの症例では,体 位変換 を加 えた心臓超音

波検査で,特 有 の所 見を認め,本 疾患の診断に

心臓超音波検査が有用であると考え られたので

若干の考察 を加 え報告す る.

症 例

我々の最近経験 した4症 健を表1に 示す.症

例1～3は いずれ も左側心膜全欠損の属 で,症

例1は レン トゲン異常に加え,深 吸気時の絞扼

感及び胞部痛を訴え,症 例2は 検診での心電図

異常を,症 例3は 顔面浮腫を主訴として精査の

ため当院 を受診している.こ れ らの症例 の,当

院初診時の理学所見,胸 部 レン トゲン,心 電図

所見は表1の 通 りで,個 々の例でば らつ きが多

く, 3例 に共通なのは,心 の左方偏位 と移行帯

の左方移動のみであった.症 例1の 胸部 レン ト

ゲン並びに心電図を図1に 示す.本 例では,レ

ン トゲンで左2弓 突出,心 左方偏位 を,心 電図

では移行帯の左寿移動,電 気的交互脈を認めた.

本例 も含めこれ らの症例では,初 診時の心臓超

音波検査が,本 疾患 を疑い診断を確定す るのに

有用であった.症 例1～3の 超音波所見を図2

に示す.い ずれ も上段の半塩側臥位(通 常の検

査体位)で は,左 室後壁の過剰運動及び心室中

隔の奇異性運動(症 例1-typeA,症 例2, 3-

typeB)が 認 められる.同 様に右室内腔の拡大も

見 られたが, color Dopplerを 含 め特 に右心負荷

を来すよ うな異常所見は認めなかった.こ れら

のことよ り,心 膜欠損症を疑い体位変換 を行い

超音波記録を施行 したものが,図2の 中,下 段

である.い ずれ も背臥位か ら右側臥位 となるに

つれて,後 壁の過剰運動並びに中隔奇異性運動

はほぼ正常 となっている.ま た,右 室及び左室
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表1

図1　 症例1の 胸部レ線と心電図

内腔径 も右側臥位で減少 しているのが判る.以

上 のことよ り,超 音波 では左側心膜全欠損症 と

考えられた.全 例 で,そ の後の左側臥位 レン ト

ゲン写真で心の著 しい左方移動が確認 された.

症 例1で は,胸 痛 との関連 もあ り更に心臓 カテ

ーテル検査及び人工的気胸術を施行 した,カ テ

ーテルでは,圧 データーは正常でシャン トも設

めなかった.症 例1で の左側臥位及び気胸術後
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図2　 症例1～3の 心臓超音波所見



490　 日名 一誠:他13名

の レン トゲン写真 を図3に 示す.気 胸後の もの

では矢印の部位 に心膜内free airが 見 られ る.

本例 での疼痛の原因については心膜欠損に よる

可能性 も疑われたが,本 例では全 欠損であり,

一部報告にあるような致命的な経過 をとる原因

となる とは考 えられず,特 に外科的処置は施行

せず経過 を観察 している,症 例2, 3で は 自覚

症状 も乏 しく観血的検査 は行わなかった.

図3　 症例1　 (左)左 側臥位(右)気 胸術後

図4　 症例4　 (左)立 位単純(右)右 側臥位

次に症例4で あるが,本 症例 も自覚症状は無

く,た またま痔〓の手術時の レン トゲンで異常

を指摘 され,精 査のため当科 を受診 した.本 例

の立位並びに右側臥位胸部 レン トゲン写真 を図

4に 示す.本 例の場合,右 側1, 2弓 の突出が

特徴でこれは右側臥位 で増強 されている.理 学

的にも心電図で も異常 な く心臓超音波検査 が施

行 された(図5).本 例 での所見の特徴は,左 側

臥位では正常の超音波像 を得 るが,右 側臥位に

なるにつれて,心 室中隔の過剰運動及び右室内

腔径の拡大が出現 して くることである.そ の他

にはcolor Dopplerを 含 め特に変わった所見は
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見られなかった.本 例 にCT検 査 を施行 したと

ころ,直 接心膜は確認できなか ったが,レ ン ト

ゲンに一致す る突出は右房 であ ることが判明 し

た,以 上 よ り,本 症例は右側心膜欠損 と考 えら

れたが,若 年で 自覚症状 もないことよ りそれ以

上の検査 は施行 しなかった.〔症例4〕

図5　 症例4の 心臓超音波所見

考 察

心膜欠損症は,我 々が調べ得 た範囲では1987

年12月 までに,本 邦で約120例,外 国で約200例

報告 されている.そ の大部分 は左側欠損 で,右

側欠損例は本邦ではまだ報告がな く外国でも5

例 の報告(い ずれ も部分欠損)を 見 るのみであ

る1).また 欠損の程度により全欠損 と部分 欠損に

分け られ るが,そ の頻度は本邦の報告ではほぼ

同程度である.症 状 としては,一 般 に無症状の

ことが多いが,全 欠損,部 分欠損のいずれ も約

30%の 者 で,胸 痛,動 悸,息 切れな どの症状を

認めるとす る報告 もある2).これ らの原因 として

は, 1)心 臓の異常可動性 による大血管のね じ

れ, 2)心 拍 動の肺や胸膜に対す る衝撃, 3)

欠損部にしばしば発生する心肺癒着による張力,

 4)残 部 心膜辺縁の心血管圧迫 などが考 えられ

ている3).我々の4症 例では症例1の みが胸痛を

有 したが,本 例の胸痛は誘因が不明 で,か つ訴

えの内容 も不定な面が多 く,上 記原因のいずれ

に由来す るものかは特定できなかった.一 般に

は予後は良好 とされているが,部 分欠損例 では

ごくまれに心の一部 が欠損孔に陥頓する事 が報

告されてお り,こ れまでに本邦で1例4),外 国で

6例5)の 突 然死,並 びに外国で2例6)の 緊 急手術

成功例 も報告 されている.注 目すべ きことは突

然死例 ではすべ て左室心尖部が陥頓 してお り,

手術成功例はいずれ も左室耳陥頓例 であったこ

とで,中 等度の部分欠損例,特 に心尖部寄 りの

ものでは外科的治療 も考慮する必要がある事が

示唆 され る.我 々の症例1～3に み られるよう

な左側心膜全欠損例 では急死の報告 はな く,特

殊な治療 を行わなくて も予後は良好 と考えられ

ている.次 に本症の診断であるが,左 側心膜全

欠損 では胸部レン トゲン上,心 陰影が左方移動

し横隔膜上に平担にのび,肺 動脈起始部の突出

がある事が特徴 とされ7),心 電 図では,電 気的交

互脈,右 軸偏位,胸 部誘導移行帯の左偏移,不

完全右脚ブロックなどを認め る場合が多いこと

が報告 されている8).一 方部分欠損では,心 の陥

頓にないか ぎりレン トゲ ンに特徴的所見はみ ら

れず,心 電図でも異常を呈さない.右 側心膜欠
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損 では報告例が少な く胸部 レン トゲンの右房の

突出による右心上縁の異常膨隆像の他は検討さ

れていない.こ れらの診断学的特徴をreirospeo

tiveに 我 々の症例143で 検 討 してみ ると(表

1),症 例2は 左側全 欠損の多 くの特徴 をみたし

比較的典型例で,症 例3も 特異的 レン トゲン像

を有 しては いたが,症 例1は レン トゲン,心 電

図のみか ら本疾 患を疑 うことは難しい例である

と思われ る,実 際,我 々の3症 例 でも,症 例1

では16歳 時,症 例2で は8歳 時 より検診 で何度

か異常 を指摘 されなが らも多施設で診断のつか

ない まま経過 を見 られていた.

従 来,心 臓超音波検査 は本疾患の診断に際 し

それ程重要視されていなかったが,左 側全欠損

例 での左室後壁の過剰運動,心 室中隔の奇異性

還動,布 室腔の拡大については既にい くつかの

報告があ り,こ れらの原因として心臓支持の欠

如によ り,心 臓が心基部 を基点 として跳ね上が

り運動 を呈す ること並 びに位置異常のため超音

波 ビームが右室中央部を貫 くことが考 えられて

いる9) 10).しか し右室負荷 を来す疫患 との鑑別は

これ まで超音波のみでは困難 であるとされてい

た.最 近,別 府 らは11)左側 全欠損例7例 で体位変

換に よる超音波所見の変化を詳細に検討 し,全

例 で左室後壁の過剰運動,心 室中隔奇異運動(特

に心尖部寄 りにビー ムを入れた時)を 認め,そ

れ らが右側臥位で軽減並 びに正常化することを

報告 している.更 に我々の心房中隔欠損例での

検討 では,奇 異性運動が体位変換で軽減す るこ

とはなかった,体 位変換による超音波上 の変化

で,内 腔径の増減の程度については体位 により

ビーム方向が 多少変化す る再能性か らその精度

に問題 もあるが,中 隔,後 壁運動の変化 はビー

ム方向のわずかな変化 では説明できず,体 位に

より心膜による心臓の機械的保持状態が変わる

ために跳ね上が り運動の程度に差がでることに

起因すると考 えられ,本 疾患 に特有の もの と思

われる.近 年, color Dpppler法 の普及 もあり心

臓超音波法の進歩には 目覚 ま しい ものが あり,

ほ とん どのシャン ト疾患が超音波診断可能 とな

ったことも加 え,特 に左側の心膜全欠損の診断

には体位変換 を含めた超音波検査が非常に有用

であると考えられた.

更 に,今 回我々は右.側心膜欠損 と思われる1

例 を経験 した.右 側欠損につ いては未だ報告例

が少ないために診断学的に函難な点 も多いが,

我 々の例では,超 音波で,右 側臥位 をとると中

隔の遇副運動及び右室腔の拡大 を認めることを

確認 した.こ れらの所見は左側心膜欠損症の所

見 と本質的に異なるものでな く,片 側性心膜欠

損のための体位に よる心保持 の変化 に起 因する

心臓の跳ね上が り運動の変化 が主な要因 と考 え

られ,右 側欠損でも超音波が診断に有用 である

可能性 も示唆 された.

ま と め

心膜欠損症4症 例で,体 位 変換 を含めた心臓

超音波検査が診断に有用であったので,若 干の

文献的考察 を加え報告 した.

稿 を終えるにあたり,多 大な御協力をいただいた

榊原病院検査室の皆様に深謝いたします.
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Echocardiography in congenital pericardial defect 

Alterations of cardiac motion induced by posture changes
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The true incidence of congenital pericardial defects is unknown, but it is more common than 

generally supposed. Because of the variance of chest X-rays, ECG and symptoms according to 

the degree of the defect, it is still not easy to diagnose a pericardial defect.

Recently, we experienced four patients with congenital pericardial defects. Three cases were 

absence of the left pericardium and one was an absence of the right. In these patients, the view 

with echocardiography was characteristically altered by posture changes. All three patients 

with left-sided defect showed an enlarged right ventricular cavity, paradoxycal motion of the 

interventricular septum and hyperkinetic motion of the posterior wall in the left lateral 

decubitus position. These findings were not present in the right decubitus position. On the 

other hand, in a case with a right-sided defect, the view was almost normal in the left 

decubitus position. In the right decubitus position, the right ventricular cavity enlarged and 

the interventricular septum moved hyperkineticaly. These alterations of echocardiographic 

findings by posture changes were specific to the side of the pericardial defect, and were caused 

by a change in cardiac restraint.

Therefore, an echocardiogram recorded with posture changes is useful in the diagnosis of 

congenital pericardial defects.


