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症例報告

Isolated　atrial　noninversionの一例とその発生学的考察

吉　井　　新　平

山梨医科大学　第二外科

抄録：心房心室関係は孤立性心室逆位に類似しているが，大動脈と肺動脈が交差している極めて

まれな症例を経験した。症例は48才女性で胸部X線，CT像よりpolysplenla，　mesocardiaと診断

されている．MRI像より心臓の立体モデル化が可能であったが，心房レベルでの詳細は経食道カ

ラー断層エコーにて明瞭に示され，結局上記に加え，atrial　situs　solitus，　azygos　continuation　of

IVC　to　rlght　sided　SVC，　atrio．ventricular　discordance　and　ventricub－arterial　concordance　with　in－

verted　normally　related　great　arteries（lsola重ed　atrial　noninversion），　TAPVC（cardiac　type）と診断

した。

　本症の心房心室関係の発生につき，同じく心房心室不一致を持つ孤立性心室逆位や修正大血管転

位症，また房室弁交叉症等のこれまでの発生に関する論議をふまえ検討したところいずれの説に

よっても成立が困難であり，全く新しい心室交差（ventricular　crossing）という仮説を呈示した。本

仮説はcardiac　tubeの心室部がlooping以前に左右が入れ替わるという概念で，心房心室不一致の

説明，刺激伝導系の説明が容易なこと，またこれまでの通常発生における発生説とは矛盾するとこ

ろがないことを特徴とする。本仮説を実証することは困難であると思われ，また発生学の常識にい

ささか反するところがあるが，心房心室不一致や房室斜交忠誠に関するこれまでの種々の発生説に

比し，きわめて容易に理解されうることからここに敢えて呈示した。

キーワード Isolated　atrial　noninversion，孤立性心室逆位，修正大血管転位症，房室弁交叉症，

心室交差

　著者は最近一見房室弁交叉症（criss－cross

heart以下CCH：）様にみえ，孤立性心室逆位

Gsolated　ventricular　inverslon以下IVI）に類似

しているが，大動脈（以下Ao）一肺動脈（以下

PA）が交差している極めてまれな症例を経験し

た。本刑はVan　Praaghら1）によりisolated　aむ

riahoninverslon（SLI）と呼ばれているのに一

致する。そこで本例を呈示し，心房心室不一致

の発生につきIVI，修正大血管転位症
（corrected　TGA以下。－TGA），またCCHの

成因に関する説と関連させて考察したので報告

する。
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症　　例

　症例：48才女性。生来虚弱で常にNYHA　H

度であった。幼少時の強いチアノーゼは成人後

軽減している。1，2年前よりの労作時胸部圧

迫感と最近の顔面，両手の浮腫を主訴とし，本

院内科を受診し，複雑心奇形として診断につき

当科にコンサルトされた。胸部X線所見腹

部CT像から，　polysplenia，　mesocardiaと診断

されている。聴診上，胸骨右縁第2肋間に

Levine　4／6度の粗い収縮期雑音が聞かれ，通

常の誘導とは左右逆に撮った心電図では心房下

部調律，QRS軸は一42度で左室肥大，時に心

室性期外収縮があり，徐脈時心室性補充調律と
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図1．MRI像．10mmスライスで左上より右下の川頁．実物大立体再構
　　成により静脈，心房，心室，大血管関係は判明したが心房間の
　　詳細は不明であった。図中の略号は本文を参照。

なった。

　10mmスライスのMRI像を図一1に示した。

これを我々が行っている再構成による実物大立

体像に作成したところ静脈系は上大静脈（以下

SVC）と肝静脈（以下HV）は右側心房へ，下大

静脈（以下IVC）はazygos　continuationとして

SVCへ入り，心耳は左右に一つずつあった。

両心室は右側に左室（以下LV），左側に右室（以

下RV）があり，心尖はそれぞれわかれて右左

に向かっていた。両大血管はLVからAoが，

RVからPAが起始しており，　PA弁はAoの

左前方にあり，主肺動脈はAoと交差するよう

に上行大動脈の右側を走行していた。Aoは右

側を下行していた。一方，肺静脈（以下PV）の

還流部位，両心房内構造，および心房での血流

は不明であった。

　そこで心房側を経食道カラー断層エコーにて

横断面像をスキャンしたところ，両心房間には

上行大動脈後方で左上，右下斜め方向に心房中

隔があり，比較的高い位置で心房中隔欠損があ

り右から左に大量に短絡していた。また右PV

は上下個々に右側心房に，左PVは共通静脈と

なったのち左側心房の後方を通り同じく右側心

房に還流していた。MRI像，エコー所見，心

耳の形態より心房は右側は右房（以下RA），左

側は左房（以下LA）と考えられ，従って総肺静

脈還流異常（以下TAPVC，　cardiac　type）を伴っ

ていることが判明した。

　RI　angiographyでは上肢からの血流はSVC

を通りむしろLA側からRV→PAへと多く流

れており（図一2），cineangiographyでもSVC

造影，HV造影とも静脈血はLA側へ多く流れ

ていた。

　左右心室造影では右はLV－Ao，左はRV一
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conus－PAへと流れ三尖弁（以下TV）の高さは

僧帽弁（以下MV）より尾側にあり，またAo弁

下には左方に突出する中隔瘤状のものがあっ

た。Ao弁（以下AV）はMVと連続性があり，

RV流出路はLV流出路の前方をconusで回り

込み交差し，PA弁は狭窄はなく高い位置に

あった。冠状動脈造影では左右冠動脈はAoよ

「卜・c叢． 撒㍉｝擁、

り出てmirror　imageに分布しているように見

えた。これらの所見をあわせたシェーマを図一

3に示した。

　結局，polysplenia，　mezocardia，　atrial　situs

solitus，　azygos　continuation　of　IVC　to　right

sided　SVC，　atrio－ventricular（A－V）discordance

and　ventriculo．arterial（V－A）concordance　with

inverted　normally　related　great　arteries（iso－

1ated　atrial　noninversion），　TAPVC　（cardiac

type）と診断した。
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図2．RI　Angiography。左上より右下の順。高い
　　位置の島台から左房一右室が先に造影され左

　　室は後から満たされてくる。心室中隔はほぼ
　　前後に位置している。図中の略号は本文を参

　　照。

考　　察

　本例は心房，心室問の不一致（A－V
discordance）が基本的異常で，　Ao－PAの位置

関係が交差せずAoが右後，　PAが左前であれ

ばIVIに，両大血管が転位しV－A　discordance

であれば。－TGAとなり，さらに血流が心房心

室問で交差しているようにみえるという点で

CCHに類似している。

　本例と同じ心大血管関係（SLI）を示す症例は

最初その鏡像がClarksonら2）により1例報告
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図3．MRIおよび食道エコーから立体的再構成したシェーマ。正面やや頭側よりみた図。青は静脈
　　系，赤は動脈系。右は心房側および房室弁を示す。図中の略号は本文を参照。
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され，最も短く表現できるという意味から三so－

1ated　atriahnversionと呼ばれた。その後Van

Praaghらエ）はその鏡像つまりSLIの2例を心

房のみが逆位とならなかった，すなわち心室以

下が逆位となったとの考えからisolated　atrial

noninversionとした。いずれも発生学的に詳細

には論じられていないが，一般に心房側のみが

逆位となるとは考えられず，基本的異常はやは

り心房心室の不一致と考えられる。

　心房心室不一致の発生に関し，c－TGAにつ

いてはLosekootらの説3）が最も支持されてい

るようである。その概要は100p説4）を基本と

し通常は100pが右へ向き（d400ping）A－V　con－

cordanceとなるべきところを，左側へloopが

向いた（1－looping）ためdiscordanceとなったと

いうことである。

　またCCHは全例の基本的構造が同じでない

ためその都度発生が論じられている。多くは

100p説に基づき，心室中隔（以下IVS）形成後

心臓の長軸方向に心室が時計方向あるいは反時

計方向に90ないし180度回転してできるとされ

ているが，2，3の報告者はこの説に疑問を述

べている。例えばSa宅。ら5）はかれらの症例の

分析からCCHは100p説に矛盾し，時計方向

に長軸に沿って回転しただけではなく前後軸に

沿っても回転したとし，有沢ら6）は自験例を冠

状動脈の走行の分析も加えて検討し，180度の

回転で生じたとは考えられないとしているが，

それにかわる説は必ずしも明解ではない。

　さらにThileniusら7）は単に回転だけでは説

明されず原因は心妻の位置異常とそれに基づく

心球心室ヒダの変位によるものではないか，後

者はA－Vcanalの位置だけではなくIVSの方

向を変えてしまうのではないか，としlvSの

形成以前の回転によるものと推定した。そして

それまでの報告例をHorizontal　septumと

CCHに系統的に分類し，180度の回転のみを

CCH：と呼ぶべきとしているが，そのCCHの

なかには一旦RA－RVの連続性がとぎれて左心

系を跨ぎその後方で再び結合しないと実現不可

能ではないかと思われるものもある。同様に

Attieら8）はCCHをA．V　qonnectionとV－A

connectionのあらゆる可能性を考え分類して

いるが，A－VはA－V，V－AはV－Aと別々に考

えているため，組み合わせによれば同様に一旦

とぎれて再び結合しないとできないものもあ

る。

　一方IVIは報告例が少なく，そのAo－PA関

係はAoが右後，　PAが左前であるが，　Free－

domら9）によればsitus　solitusのIVIは1－

100pingに遠位球部の反時計方向回転が加わり

subaortic　conusの消失，　subpulmonary　conus

の発達により形成されるとし，Losekootらの

。－TGAの発生説と類似した考え方をしている。

ところで本四は多くのIVIと相違し，　Ao－PA

関係はPAがAoの左前方にあり，主肺動脈は

Aoと交差するように上行大動脈の右側を走行

している。Quero．Jimεnezら10）はIVIの発生

において，心の回転がもし長軸に沿ってのみお

こったなら本例のような走行になりうると推定

しており，通常そのようにならないのはAor－

tic　sacの突起の位置がinversionしたためとし

ている。

　以上いくつかの説で本部の心房心室不一致を

も説明できるかを確かめるため著者は粘土を使

用して各々の説通りにloopingやrotationをお

こなったが，本題の形態を一本のcardiac　tube

からloopingとrotationで作成するためには，

前述のように一旦RA－RVの連続性がとぎれて

左心系を跨ぎその後方で再び結合しないと成立

しえなかった。その大前提には両心室はもとも

と一つで，IVSの発生によりRVとしVにわ
かれるという発想があった。そこでこの前提を

もう一度原点にかえって次のように考えてみ

た。

　すなわちprimitive　cardiac　tubeはそれ自体，

平行した2つのvenous－atrium－ventricle－artery

の系をもっており，心室は2個別々に発生する。

通常は双方の系が一致してloopingするが，

CCH，　c－TGA，　IVI，　isolated　atrial　noninversion

では心室部分のみが最初に交差（心室交差ven－

tricular　crossing）したあとloopingをするので
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　　　はJan　Langman著Medical　Embryologyよ
　　　り引用したものを改変した。）

は，という考え方である（二一4）。

　これによればCCHは心室交差後RA－RV，

LA－LVのconnectionの残っているもの，　c－

TGA，　IVI，　isolated　atrial　noninversionはRA－

RV，　LA－LVのconnectionがなくなりRA・LV，

LA－RVのconnectionとなったものとなり，理

解しやすい。さらに。－TGAはV－Aがdiscord－

anceに，IVIはconcordanceのままでAoが右，

PAが左であるもの，　isolated　atrial　noninver－

sionはAo・PAが逆位ではあるが正常関係のま

まのものと考えればよい。

　これらの根拠となる事実とそれに基づく推測

であるが，まず本例では明らかに心尖が2つあ

りそれぞれ左右に向かっており，その間には何

もない。IVSはprimitive　ventricleを仕切るよ

うに出来てくるのではなく，各々の心室が心尖

方向へ相対的に発達して形成される，とはっき

り断定している成書11）もある。さらにtwo

half－heartsの報告例12）があり双方はそれぞれ

venous－atrium－ventricle－arteryが連なり単心

房，単心室となっており，各々固有のリズムを

もっていた。以上は心室が2個別々に発生する
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図5。Ventricular　crossing時の刺激伝導系。左室

　　　が上，右方向にcrossした場合を示す（Aか
　　　らF）。仮説ではcrossingしてからIooping
　　　するが，図ではわかりやすくある程度loop・

　　　ingをした段階からcrossingさせてみた。左
　　　室よりでる動脈のより右側を走ることが理解

　　　できるが，looping以前にcrossingするなら
　　　より容易にかつすなおに理解できる。右下は
　　　左室側面よりみたシェーマを示す。（A：こ

　　　こでは大動脈弁，P：肺動脈弁，　M：僧帽弁
　　　口，T＝三尖弁口，　N：房室結節，　LV，　RV
　　　：左室，薬室）

ということに矛盾しない。

　次に例えばLVが上，右方向に向かう心室交

差では上を通って交差したLVは逆さまになっ

て心尖へ向かうわけで，伝導系と心室中隔欠損

部または心室中隔膜様部の関係は逆になる（三一

5）。またしVより起始する動脈のより右側を

走るようになる。c－TGAでは伝導系はPA弁
の右側を通っており13），IVIでも検索された範

囲では14－16）c－TGAと同じ走行を示していた。

今まで何故逆になるのかの説明は複雑にされて

いた3）が上記のように考えれば容易に理解され

うる。

　この考え方でこれまでの報告例を再検討する

とIVI，　c－TGAの殆どとCCH例のかなりの例
5）6）17－20）も殆ど矛盾なく説明できた。
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Iselated Atrial Noninversion, a Case Report

             Shinpei Yoshii

Dopartment of Suzgery, Yamanashi Medical College

  A 48-year-old female with cyanosis, bradycardia and congestive heart failure was admitted to our hospital and

was diagnosed as isolated atria} noninversion. Mustard's procedure and the pacemaker implantation were suc-

cessfully done and she is very well postoperatively.

  In this paper, isolated atrial noninversion is discussed from the embryological view point compared with iso-

lated ventricular inversion, corrected transposition and criss-cross heart in special attention to the atrioventricu-

Ear connection and the conduction pathway. These congeRital defects are given their own embryological

theories of atrioventricular connection, but with these theories the embryology of isolated atrial noninversion

cannot be explained.

  We proposed new hypothesis named "Ventricular crossing" in embryology of isolated atrial noninversion.

This "Ventricular crossing" means the twisting of the prirznitive right and left ventricles during the stage of

primitive cardiac tube and before looping. "Ventricular crossing" can explain the atrioventricular discordance

and the dislocation of the conduction pathway very easy and do not conflict with the normal heart embryology.

  In common sence, this hypothesis may not be accepted by many embryologists, but as one of the hypothesis it

should be published.

Key werds: isolated atrial noninversion, lsolated ventricular inversion, corrected TGA, criss-cross heart, ven-

            tricular crossing


