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Ⅰ. 緒 言

内臓の錯位症はかな り稀ではあるが,洋 の

東西を通 じ既に多数 の記載 ・報告 をみる.し

か しそれ等 の多 くは全錯位症であつて不全錯

位症は比較的尠い60).一 般に内臓錯 位症には

他の畸形を伴 う場合が多いが,特 に不全錯 位

症には畸形の合併率が高 く,こ れ等 の畸 形の

中で も心臓及 び血管系の畸形が一番多い とさ

れ60),古 くから心室中隔缺損 ・心房 中隔 缺損 ・

卵円孔開存 ・肺 動脈 狭 窄 ・大 血 管の転 位 ・

Botallo氏 管開存 ・尖 弁 及 び半 月弁 の異常-

冠状血管の異常 ・上一 ・下 大静脈 領域に於け

る破格等が報告されている.

私は昭和21年1月 臨床的に高度の遅脈 ・チ

アノーゼを伴い先天性 心臓弁膜障碍症の症状

を呈せ る生後2日 の1男 性新産児に於て,死

後剖検によ り心臓畸形の中で も特に稀有な る

もの とされている二腔心を始め本邦に於ては

未だそ の 報 告 をみ な い 胎 生 期 主 上 静脈 系

(Embryonales Supracardinales System)の 遺

存,即 ち所謂Huntington・Mcclure17)の15・

型に属す る下大静脈 の破格竝 びに本邦に於て

は19例 しか報告 されていない上大静脈 の重複

の他に諸臓器に多数の畸 形を伴 う内臓の不全

錯位を確認 し得た.以 下その概要を報告 して

参考に供す る.

Ⅱ. 症 例

生後48時 間の男児

1) 調 床 的 事 項

〔病歴〕　両親は従兄妹結婚,い づれ も健康.母 は

23才 の1回 経産婦(第 一児は男性 ・健康) .

母体 の姐娠及 び分娩の経過Wassermann氏 反応

及び村 田氏反応はいづれ も陰性 .血 圧100～60mm

 Hg.尿 中蛋 白は陰性 .全 経 過は概 ね順調であるが

姙娠第九ケ月中に2回 階段 よリ轉落 したことがあ る.

姙娠第十ケ月,胎 児心音は臍の右下方 に聴取 さるも

著 しく緩除で1分 間約50で あつた.

陣痛 の発来状 况は良好 なるも稍 々難産.第 一後頭

位にて男児を娩出.羊 水は稍 々多量であつた.分 娩

経過中胎児心音は緩除で,娩 出数時間前 よりは聴取

困難 となつた.

〔現症〕　新産 児は仮 死に陥 リ(第 二度),全 身に

チア ノーゼ著明.気 管 カテ ーテルに よる吸引 ・屈伸

法に よる蘇生術 ・強心剤注射等によリ呼吸開始する

も啼泣せず,チ ア ノーゼ も消 退 しな かつた.体 重

3890瓦,身 長51cm .脈 数40～60/分.呼 吸数52/分.

体温36.8～35.3℃.生 後24時 間 を経 るもチアノー

ゼ持続 し,助 弓下脾は1cm,肝 は2.5cm触 知 さる.

心臟濁音界は右 に2横 子,左 に1横 指拡大 し,心 音

には收縮期性の雑音が著明であつた.張 心剤及び呼

吸促進剤の注射 ・輸血 ・酸素吸入等 を行 うも著効 な

く生後48時 間で死亡 した.

2) 病理解剖學的事項

A. 病理解剖學的診噺

1. 心臟 及び動脈 系の畸形群

1) 右心症(Dextroversio cordis)　 2) 心房

中隔下部 の大缺損及び第二次卵 円孔の開存

　3) 心室 中隔上後部の大缺損　 4) 単一の房室

口竝 びにその狭窄及び尖弁 の畸 形　 5) 両側

の心房 ・心耳 及び左心室の拡大,軽 度の右心

室発育不全　 6) 動脈性大血管の転位(大 動

脈は左前 ・肺動脈は右後に位 置 し,共 に左心



1060　 重 松 舜 祐 ・三 木 仲 三

室の上内側部 ・心室中隔缺損部の上方 より起

始す る)　 7) 肺動脈特にその弁口の高度の狭

窄及 び半月弁の畸形　 8) 大動脈 の弁 口及び

起始部の拡大　 9) Botallo氏 管開存　 10) 冠

状動脈 の起始部位及び走向の異常

2. 静脈系の畸 形群

1) 上大静脈 の重複(左 上大静脈 の遺存及

び左心房 えの開 口,右 上大静脈 の右心房えの

開口,両 老間の吻合枝は缺如す)　 2) 原始下

大静脈 の缺如(下 大静脈 の肝部及び主 下静脈

部の缺如竝 びに右縦胸静脈に よるその代用)

　3) 肝静脈(2本)及 び肺静脈(4本)の 右心

房 えの直接開口　4) 左縦 胸静脈の缺如

3. 爾余諸臓器の畸形群

a. 位置異常(内 臓不全錯位症)

1) 胃及び脾の錯 位　2) 盲腸 ・虫垂及び肝

の正中線 上転位　 3) 空腸及び回腸の右方転

位　 4) 結腸の左方転位　5)　両側の腎及び副

腎 の軽度 の上方転位

b.　 形成異常

1) 膵 の高度の発育不全　 2) 脾の分裂及び

発育不全(小 豆大乃至蚕豆大の もの12個)

　3) 肝両葉の対称性,尾 状葉 の左葉 所属　 4)

 胃の発育不全　 5) 大網 の発育不全及び網嚢

の缺如　 6) 右肺二葉性分葉　 7) 副胸腺

第1図　 心 臓 剖 検 図

L. V.左 心 室. R. V.右 心 室, L. A.左 心 房,

 R. A.右 心 房, A.大 動 脈. P. A.肺 動 脈,

 B.ボ タ ロ氏 管, P. V.肺 静 脈, L. O. h. V.

左 上 大 静 脈, R. O. h. V.右 上 大 静 脈, U. h. V.

下 大 静 脈, C.右 キ ュ ビ エ ー 氏 管, L. V.°

肝 静 脈.

4. その他

1) 両肺の鬱血 ・膨張不全及 び軽度の加答

児性肺炎　2) 脳髄 の鬱血及び浮腫　 3) 肝 ・

脾 の鬱血及 び軽度のヘモ ジテ リン沈着　 4)

 両腎 の鬱血 ・ビ リル ビン梗塞及び軽度の脂肪

化　 5) 膵 ・唾液腺及 び諸淋 巴節の鬱血　 6)

 腹水(15c.c.)及 び胸水(左12c.c.,右4c.c.)

　7) 心外膜下点状出血　 8) 両副腎 の中等度の

出血　 9) 中等度 の黄疸　 10) 肝 の軽度の脂

肪化及び胎生期造血組織 の遺存

B. 病理解剖学的所見摘要

外表所見　 皮膚は一般に紫藍色を呈 し,

顔貌浮腫状,球 結膜は稍 々黄色調 を帯び る他

外表に畸形な く,肛 門周囲には少量 の胎便 を

附着 し,睾 丸は両側共陰嚢 内に触知す る.

内部所見　 心臓 ・動一 ・静脈系を始 め内

臓 全般に亘つて著明な畸形が認め られた.

1. 心臟 及び動脈系(第1図 及 び第2図 参

照)

第2図

　各弁膜口及び冠状動脈の位置的関係

L.左 心 室, R.右 心 室, A.大 動 脈, 

P.肺 動 脈, X.房 室 口, l. c.左 冠 状 動 脈,

 r. c.右 冠 状 動 脈, l.左, r.右, h.後.

〔心臓〕　大い さ屍拳 の約2倍,周 囲径は

心室基部 に於 て12.5cm.前 縦隔洞の下約2/3

を 占め,且 つ全体が正中線 よ り稍 々右偏 りに

位置す る.心 臓長軸は左上方 よ り右下方に走
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るが著 しく水平に近 く,水 平線に対して約10

度 の角度をなすため心臓は略 々横位を とり,

全体 として横に長い直方体状の形態を有 し,

稍 々平坦 な底面を もつて横隔膜上に載つてい

る.心 室 前 面の広 さ4.8×3.5cm,そ の大部

分は左心室壁によつ て占められ,右 心室壁は

右上部に僅かに認められ るに過 ぎない.心 尖

は正中線 より約3.5cm右 方に在 り,左 心室壁

に よつて形成 され,前 縦溝 の下端 より約0.5

cm下 方に存在す る.冠 状 溝は著し く深 く,

心臓は房室境界に於て絞縊 され,心 室基部は

稍 々鋭利な稜を形成する.

心房　 心房 中隔には広汎 なる缺損が あ り,

下方に凹な る高 さ約0.7cmの 鎌状の痕 跡 様

中隔残存部 によつて辛 うじて左右両心房 を識

別 し得るに過ぎない.該 痕 跡様 中隔の略々中

央には第二 次 卵 円孔 と思われ る径 約0.3cm

の孔があ り,こ の孔の左心房側辺縁は稍々隆

起して卵円孔縁様を呈す る.又 孔 の背側部に

は中隔鎌様の菲薄な膜様物が緊張 している.

心房 内腔は全般に拡大 し,特 に左 心房は拡大

著 しく,左 心耳の大いさは右心耳の約2.5倍

に達する.左 心房には上偶 角部に左上大静脈

の開口部を認めるのみ.右 心房には上偶角部

に右上大静脈の開口部をみる他後壁に4個 の

肺静脈開口部及び2個 の肝 静脈開口部を認め

るが,下 大静脈の開口部は見 当らず正常の場

合の下大静脈の開 口部に一致 して1個 の小な

る陥凹をみ る. Eusrachi氏 弁は見当らない.

又冠 状 洞 と思 われ るものはな く, Thcbesius

氏弁 も認められない.

房室 ロ　三尖弁 口及 び僧帽 弁口の区別は不

明で単一なる弁 口を形成 してい る.該 弁 口は

房室境界の稍 々左側寄 りに存在 し,狭 少で,

大い さ1.3×1.3cm,辛 うじて小指 を通 じ得

る程度である.又 尖弁はいづれ も形態不正 ・

大小不同で,不 鮮明に境界 された ものが3個

認め られ る.即 ち正 常 の場 合の僧 帽 弁の後

尖 ・前尖及び三尖弁の前尖 と思われ るものは

融合 して大 なる1個 の尖弁 とな り,又 三尖弁

の後尖 に相当す るものは形態不正,中 隔尖 も

著 しく形態不正 ・発育不全性で中央に小な る

窓の形成がある.

心室　 心室中隔 の上後部には大なる缺損が

あ り,残 存せる筋性 の中隔 は高 さ1.3cm,そ

の上縁は上方に凹な る鞍状を呈す る.右 心室

は内腔著 しく小で,前 壁 の厚 さ0.5cm.左 心

室はこれに反 し腔の大 いさ甚だ大 き く右心室

の約2倍 に達す るが,前 壁 の厚 さは比較的薄

く約0.3cmで ある.

〔動脈 性大血管〕　 大動脈は左前,肺 動脈

は右後に位置し,共 に左心室の上内側部 ・心

室 中隔缺損部 の上方 よ り起始す る.大 動脈 は

半 月弁 の数 ・形態共に尋常,起 始部内膜の幅

4cm.弁 口 ・起始部及び弓部の内 腔 は著 しく

拡大 しているが,大 動脈 自身及び諸分岐の位

置及び形態はいづれ も尋常 である.肺 動脈 は

内腔狭 窄 性,特 に弁 口は 狭 窄 著 明 で 径 約

2mmの ゾンデを辛 うじて通 じ得 るに過 ぎな

い.起 始部内膜 の幅1.2cm.半 月弁は前後 の

もの2個 かが認められ るが,前 半 月弁は起始部

内膜 と全 く癒合 して特有なボケッ ト状の嚢 を

形成せず,又 後半 月弁 も厚 く,形 態不正で,

ボケ ッ ト状 の嚢形成が不完全であ る.猫 肺動

脈 は起始部 よ り約1.5cm距 つ た 部 に於 て左

右2本 に分岐 し,こ の部 と大動脈 の腕頭動脈

分岐部 との間には長 さ約0.8cm,内 径約0.4

cmのBotallo氏 管 の開存がみ られ る.

〔冠状動脈 〕　 冠状動脈 の起始 口 ・内膜及

び太 さには異常がないが,左 冠 状 動 脈 は 右

Valsalva氏 洞 より起始 し冠状溝 の左側 を後方

に迂回 して後室間溝に室間枝を分岐 し,更 に

冠状溝 の右側を前方に向つて回旋枝が走 り右

心室後壁を環流する.又 右冠状動脈は後va

lsalva氏 洞 より起 り,肺 動脈根部の右側を迂

回 して前方に出で,冠 状溝 の右側を前方に走

り,更 に左方に迂回 して前室間溝に室間枝を

出す.

2. 静脈系(第3図 参照)

〔上大靜服 〕　 重複 し,同 程度に発育せ る

ものが両側に1本 宛 存在す る.左 上大 静脈は

左心房 に開 口し,又 右上大静脈 は後述 の如 く

下大静脈 と結合 して長 さ約2cmの 太い静脈幹

(Curvie氏 管)に 合流 し,右 心房に 開口す る.
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猶左右上大静脈間には吻合枝は全 く缺如 して

いる.

第3図　 静脈系剖検図

〔下大靜脈〕　 正常 の場合の如 く略々第五

腰椎の前面 に於 て両側 の総腸骨静脈の合流に

よつて始 り,脊 椎の前面 ・大動脈 の右側を上

行 するが,腎 部 より上方の主下静脈及び肝部

は全 く缺如 し,こ れ等の部は右縦胸静脈に相

当す ると思われる1本 の太 い静脈 によつて代

用 され,横 隔膜 の大動脈裂孔 を大動脈の右側

に於て貫通 し,胸 腔 内では稍 々右方に偏位 し

て右肺根の背側を上行せ る後 これを越 えて左

前下方に下行 し,右 上大静脈 と結合す る.両

側 の腎静脈は正常で あ るが,睾 丸静脈はそれ

ぞそ同側の腎静脈 に開 口す る.

〔肝靜脈 〕　 下大静脈 との結合は全 く缺如

す る.左 葉 より起 る2本 の小静脈(中1本 は

Arsntius氏 静脈管 に相当す るか?)及 び右葉

よ り起 る2本 の小静脈はそれぞれ1本 の本幹

に合流 し,こ れ等 の左葉 及び右葉 に由来す る

2本 の肝静脈本幹は横隔膜の下大静脈孔を貫

通 して胸腔に入 り,そ れぞれ独立 して直接右

心房後壁に開口す る.

〔肺靜脈〕　 左右両肺 よ りそれぞれ2本 の

肺静脈が起 り,こ れ等4本 の肺静脈は各々独

立 して右心房後壁 に開口す る.

猶右縦胸静脈 は前記の如 く下大静脈の上部を

代用 してい るもの ゝ他に該 当す るものが見当

らず,又 左縦胸静脈 は全 く缺如 してい る.

3. 爾 余諸臟器(第4図 及び第5図 参照)

第4図

第5図　 諸臓器の位置略図
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胃及 び脾は錯位 し正常の位置に対 し鏡像位

にある.即 ち胃は右肋 弓下に位置し,そ の大

彎は右方に向い,大 いさは小 さ く,又 脾は胃

大彎 と右腎 との間に在 り,両 者に数本 の線維

性 の索条を以て固定 され,小 豆大乃至蚕豆大

のもの12個 に分裂 して特有な る形態がない.

肝は正 中線上にあ り,大 き く(左 葉8.5×7.5

×4.0cm,右 葉7.0×5.5×3.0cm),殊 に左葉

の増大が著明で,両 葉は略 々対称性で ある.

尾状葉は大 いさ大人示指末節大で,左 葉下面

より右前下方に向つて突隆 している.胆 嚢は

比較的小 さく,右 葉下面に在 り,総 胆管は鉛

筆芯大で,膵 体 中央を貫通 して十二指腸後壁

に開口す る.又 門脈は細 く,十 二指腸後面に

於て膵体を貫通 して上行 し,総 胆管 の右後方

に於て肝門に入 る.膵 は大い さ極めて小 さく

(亜蚕豆大),十 二指腸の略 々中央に於て後記

の屈曲の頂部後面に矢状位に附着 してい る.

十二指腸はその略々中夫 に於て下方に凹な る

1つ の屈曲を形成 し,そ の頂部 は肝 門部 と線

維性に強固に癒着 ・固定 されてい る.又 十二

指腸の大部分は矢状位に在 る腸間膜に よつ て

後腹膜に固定 され,こ の間膜の略 々中央には

径約1.5cmの 孔が開口 し,こ の孔に 肝 尾状

葉の尖端が左方 より嵌入 してい る.空 腸以下

S字 状結腸に到 る諸腸(虫 垂を除 く)は1個

の腸間膜 を共有 し,該 腸問膜の附着線 は略々

第一腰椎の前面に始 り,正 中線上脊 椎前面を

垂直に下行 し,第 五腰椎の前面に終 る.空 腸

及 び回腸は細 く,迂 曲せ る係蹄は腹腔下部の

略 々右半分を占め る.盲 腸は正中線上 より約

1cm右 方に偏在 し,虫 垂は略 々正中線 上にあ

る.結 腸係蹄は比較的太 く,全 体 として略 々

腹腔の左半分を占める.即 ち上行結腸 ・横行

結腸 ・下行結腸の明確な区分はな く,結 腸係

蹄はその中央部を頂 とす る右下方に凹 なる1

つの屈曲(第 一次結腸曲)を 形成 し,そ の頂

部は肝左葉下面及び左腎前面に癒着 ・固定 さ

れてい る.S字 状結腸は比較的長い.両 側の

腎及び副腎は稍 々上方に転位 してい るが,形

態に著変はない.大 網は胃大彎 よ り遊離 して

下垂す るが,短 く(約5cm),僅 に小 腸 係 蹄

の一部を覆 うに過 ぎない.又 網嚢は以上の腹

腔 内諸臓器の位置及 び形成の異常 のために全

く形成 されていない.肺 は両側共二葉 よ り成

る.胸 腺は大 き く,そ の右葉の下極附近 に1

個 ・甲状腺右葉上極附近に1個,計2個 の蚕

豆大の副胸腺がみ られ る.頭 蓋及 び脳髄には

畸形はない.

Ⅲ. 總 括 及 び 考 按

本例は臨床上心臓弁膜障碍症の所見があ り,

心臓畸形が疑われ,剖 検の結果心臓 ・動一 ・

静脈性大血管を始め諸臓器に広汎且つ著明な

形成異常を伴 う内臓不全錯位症が確認された

稀有なる1症 例である.

心臟 及び 動脈 性 大 血管 の異 常 に 就 いて

本例 の心臓 及 び動 脈性 大 血管 の畸 形群 は 下

記 の如 く要 約 され る.

1) 心軸 の右 方傾 斜

2) 心房 一 ・心 室 中隔 の形 成 不 全及 び室 口

の非 分離

3) 心 球 一 ・動脈 幹 中隔 の回 転 異常 及 び偏

位

4) Botallo氏 管 開存

即 ち本 例 の 心臓畸 形 は 右 心症(Dextroversio

 cordis48))に 属 す る二 腔 心で あ る.心 臓 中 隔

缺 損 の 中で は 心室 中隔 の缺 損が 一 番 多 く,心

房 中隔 の缺 損 これ に次 ぎ55),両 者 共 に缺 損 せ

る二 腔心 は 最 も稀 で あ る とされ,外 国 に於 て

も渉 猟文 献 の 範 囲 で はSchroder (1911)53),

 Jensen (1912)21), Knape (1912)25), Michaels

ohn (1920)36), Gerstenberge (1938)13), Fass

bender (1951)9)等 そ の報 告 は少 く,本 邦 に於

ては 現在 迄 に三 浦(1906)の1例33),三 輪 ・

宇都 野(1908)34)及 び福 士(1909)16)等 の1例,

呉(1917)の1例26),遠 藤(1929)の1例8),

藤 崎(1941)の1例19),佐 藤 ・岡本(1951)

の2例56)及 び杉 江等(1952)の1例57),合 計

8例 の 報 告 を み る に 過 ぎ な い . Rokitansky

 (1875)49)は 心室 中隔 の缺 損 を 中隔 全部 の缺 損 ・

後 中隔 の缺 損 ・前 中隔 の 缺損 ・中隔 異 常 部 に

於 け る缺 損及 び 異常 中隔 に於 け る缺 損 の5型

に 分類 したが,こ の 中 前 中 隔 の缺 損 はMon
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ckeberg (1924)37)に よれ ば心 室 の方 向 に 向つ

て発育 延 長 す る動脈 幹 ・心 球 の 中隔 の発育 抑

制 に よ る も の と解 釈 さ れ,大 動 脈 下 缺 損

(Suba0-taler Defekt)の 名 称 の下 に 統 一 され

た.本 例 の心 室 中隔 の 缺損 は これ等 の分 類 中

後 中隔 の缺損 に 属 す る もので,本 型 に属 す る

心室 中隔 の缺 損 は本 例 に もみ られ る如 く常 に

心房 中隔 の大 缺 損(第 一次 卵 円孔 開存)及 び

房 室 口の 不完 全 分 離 を伴 うと され, Schmalz

 (1888)50)に よれ ばHis氏 の所 謂 中障 壁(Sep

tum intermedium)の 発育 抑 制 に基 くもの と解

され てい る.猶 本例 の 動 脈 性 大 血 管 の異常

はMonckeberg-Geipelの 分 類37)に よれ ばA・ 4・

型, Reine Transposition bei Situs inversus und

 Transposition der Ventrikel, Grundform Ⅱ' に

属 する もの と考 え られ,心 球 一 ・動 脈幹 中隔

の回 転が 逆 の方 向 に45° の状 態で 止 ま り,且

つ これ等 中隔 に よ る心 球 ・動 脈幹 の分割 が 著

し く肺 動脈 側 に偏 位 して行 わ れ た もの と解 さ

れ る. Botllo氏 管 の 開存 は本 例 の如 き場 合 に

は著 し く狭 窄 せ る肺動 脈 の血 流 を代 償す る も

の と して合 目的 な意義 を 有す る.

上大靜脈の異常に就いて

本例の形成異常は上大静脈領域に於 け る破

格 の中所謂重複上大静脈 に属す るものである.

上大 静脈の重複 は爬虫類 ・鳥類等に於 ては正

常であるが,人 類に於 ては胎生第一ケ 月にの

み存在す るもの とされている.人 類に於け る

異常の左上大静脈 を有す るものの頻度に就い

ては足立(1933)3)は 日本 人成人821例 中4例

(0.5%士0.25%)に 於て これを認めた と言

い,又Schwalbe (1909)51)は 心臓の静脈異常

中に於ては第一位であろ うと述ベ てい る.外

国に於 ては既に多数の報告があ り, Mc Cotter

 (1916)35)は 文献 よ り集めた117例 に氏 自身の

3例 を加えて120例 の重複 上大静脈例を報告

し,足 立は1932年 迄 の欧洲文献に現われた左

上大静脈の異常に関す る報告162例 を集録 し,

又松山(1940)42)に よれば1939年 迄に報告 さ

れた重複上大静脈の外国例 は215例 に達する

と言 う.し か し本邦に於ては比較的稀で1889

年 の三 浦 の報 告31)以 来 現在 迄 に 三 浦(1897)32),

児 玉(1931)29),阿 曽(1931)2)の 各1例,足

立(1933)の4例3),向 井 ・野 村(1934)の1

例41),山 田(1934)の2例59),山 本(1939)

の2例60),西 井 ・菅(1939)の1例45),松 山

(1940)の1例42),森 ・森脇(1941)の1例43),

二 井(1942)の1例46),佐 藤 ・岡 本(1951)

の1例56)及 び 田 中 ・鎗 田(1951)の1例58),

合 計19例 が あ り,重 複 上大 静脈 とは明記 して

い な いが その 所見 は 明 らか に 重複 と認 め られ

る遠 藤(1929)8)の1例 を 加 え て も未 だ20例

に過 ぎな い. Donadio (1925)7)は 重 複 上 大 静

脈 を次 の如 く分 類 した.

1) 左 右両上大静脈は略 々同 じ強 さに発

育 し,そ の間に吻合枝を有す る場合

2) 左右 両上大静脈の間 の吻 合枝が左上

大静脈 よ り強 大な る場合

3) 左右 両上大静脈の間に吻合枝を缺 く

場合

4) 左上大静脈を有す るも右上大 静脈は

甚だ微弱な るか又は これを缺 く場合

即 ち本例は同氏の分類中第3類 に属す るも

のである.人 類に於け る重複上大静脈は胎生

期の左右の上主静脈の遺存せ るもの と考 えら

れ,通 常定型的な ものに於ては左上大静脈は

冠状洞を介 して右房 に注 ぐものであ るが,本

例の如 く左房 に開 口す る非定型的例は往々内

臓錯位症に於 て認め られ るとされ41),本 邦の

報告例に於 ては遠藤 の1例 及び山本 の2例 に

これを認め る.

下大靜脈の異常に就て

本例 の形成異常は下大 静脈領域の畸形中所

謂原始下大静脈の缺如に属す るもので ある.

下大静脈 の領域に於け る破格に関 しては古 く

はBlasius (1674), Wilde (1740), Petsch (1751)

等の重複下大静脈 の報告があ り,爾 来現在迄

に報告せ られた異常例は多種 多様で,そ の数

も決 して尠い ものではな く, Mc Clure・Hun

tingtonに よれば1929年 迄 に欧米に於 て報告

せ られた種 々な る下大静 脈の異常 例 は約130

例に 逹す ると言 う40).こ れ 等 の 異 常 が 発 生
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学 と関 係 あ る こ とに 着 目 し た のはRathke

 (1830)で あ るが,実 際 に胎 生 学 的 研 究 を行

い始 め て下大 静脈 の領 域 に於 け る破 格 に発 生

学 的 な解 説 を与 えた のはHochstetter (1887)

であ る14).そ の後Zumstein, Mc Clure・Hun

tington39),40), Buttler4), Grunwald12).等 の研 究

業績 に よ り下 大 静脈 の発 生学 了解 に 一層広 い

基礎 が与 え られ るに至つ た,他 方従 来 の報 告

を集 録 し,新 学 説 を 以 て 説 明 せ る人 々に は

Zander (1892)61), Kollmann (1893)22) Oberen-

dorfer (1903)47), Moharrem (1925)38), Kuhlen-

beck (1930)28)等 が あ り,又Dwight (1901)6),

 Goettsch (1920)11), Huntington・Mc Clure

 (1920)17)等 は 新説 を綜合 して従 来 の報告 例 を

分 類 し,殊 にHuntngton Mc Clureは 発 生

過 程 に 出没 す る各原 始 静 脈 のあ らゆ る組合 せ

を求 め,従 来発 見 され来 つ た もの を解 説 し,

進 んで未 だ成体 に於 て は未 発見 な る も少 くと

も生 じ得 べ き異常 の限界 を 規定 して下大 静 脈

の破 格を17型 に 分類 した が,こ れ等 は 大体 次

の3群 に 大別 され る.

1) 重複下 大 静脈

2) 原 始下 大 静脈 の缺如

3) 左 下大 静脈

即 ち 本 例 は 原 始 下 大 静 脈 の 缺 如 に 属 す

る もので,類 似例 と して はHyrtl (1839),

 Martin (1839), Hochstetter (1893)15), Kollmann

 (1893)22), Kipper (1899)23), Lochte (1898)30),

 Geipel (1899)10), Kaestner (1900)24), Dwight

 (1901)6), Schelenz (1909)52), Neuberger (1913)44),

 Kosir (1922)27)等 の 報 告 例 が あ り, Schelenz

に よれ ば屡 々内臓 の錯 位 を合 併 す ると言 う.

本邦 に於 け る下大 静 脈領 域 の異常 例 に関 して

は1899年 足立 の 報 告 せ る重 複 下 大 静 脈 の1

例3)以 来諸 家 の報 告が あ り,そ の後1940年 迄

の報 告は 同氏 の集 録 に よれ ば偶 発 的に 発 見 さ

れ来 つた もの19例,系 統 的 な研 究 に よ り発 見

され た もの25例,合 計44例 に達 す るが,こ

れ 等 の 内訳 は 重複 下大 静脈36例,左 下人 静脈

7例,右 下主 静 脈 の遺 存 に属 す る もの1例 で

あ り,又 その 後 藤井 ・永 友(1941)20)の 重複

下 大 静 脈 の1例 の報告 もみ られ るが,本 例 の

始 き原 始 下大 静 脈 の缺 如 に属 す るものに関 し

ては,欧 米 に 於 て はMc Clure・Huntington

に よれば 重複 下大 静脈 に次 い で多 い もの とさ

れ てい るが本 邦 に於 ては未 だ1例 も報告 を み

な い.諸 家 の分 類 に従 え ば本 例はHuntington-

Mc Clureの15・ 型, GoettschのA・2・a・ 型に

属 す る もので,こ れ をHuntington・Mc Clure

の所 説 に従 つ て解 説 す る と,本 例 に等於 ては発

育 途 上 に於 て行 わ るべ き肝 静 脈 と下大 静脈 と

の結 合が 完 成 され ず,従 つ て肝 静脈 は胎 生 期

の状態 の ま ゝで心 房 に直 接 開 口 し,又 下大 静

脈 の主 下 静脈 部及 び肝部 は 正規 の発 達 を みず

して消 失 し,将 来 は 右縦 胸 静脈 とな るべ き胎

生期 の右 主上 静脈 の部が 遺 存 ・発達 して 現在

の下大 静 脈 のpraerenal divisionを 形 成 せ る

もの と考 え られ る.猶postenal divisionは 正

規 の 如 く右 主 上 静 脈 に よつ て形 成 され て い

るが,腎 部 に 於 て は 発 育 途 上 に 於 て 生 ず

るrenal collarのventral portionは 消 失 し,

 lateral portionも 現 在 の 下大 静脈 の形 成 に 参

与 せず して胎 生期 の状態 の ま ゝで遺 存 し,従

つ て睾 丸 静脈 は 左 右 と も同側 の 腎静 脈 に 開 口

せ るもの と考 え られ る.

内臟錯位症に就いて

内臓錯 位症は西洋に於 ては既 にAristoteles

の時代に発 見され,本 邦 に於 ては笠原(1888)

の臨床例 ・栗木(1896)の 剖検例 を嚆 矢 とす

る60).そ の発現頻度は山本60)の 諸家 の報告 を

総括せ る成績によれば0.2～1.1‰,即 ち5000

人 乃至900人 に1人 の割合であ るとされ る.

本 症には全錯 位症及び不全錯 位症の2種 が区

別 され るが,後 者 は 前 者 に比 し遙 かに尠 く

(1:4乃 至1:7.5),又 不全錯位症には他の

畸形の合併が屡 々認め られ,そ の頻度は全錯

位症に於け る畸形合併 率の約4倍 に達す る.

山本60)によれ ば昭和14年 迄に本邦に於て報告

された畸形を合併せ る内臓錯位症の症例は35

例であ り,こ れ等に合併せ る畸形の中で も心

臓及び大血管 系の 畸形は特に高率(35例 中24

例)で あ るとされ るが,本 例に於て も前記 の

如 く脾 ・肺 ・肝 ・膵 ・胸腺 ・大網等の形成異
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常の他に特に心臓を始め動 一 ・静脈性大血管

には著明な畸形が認められた.

以上 の如 く本例に於 ては二腔心を主 とす る

心臓 ・動脈性大血管の畸形,重 複上大静脈,

原始下大静脈の缺如,爾 余諸臓器 の形成異常

を伴 う内臓不全錯位症等極めて複雑な高度の

畸形群が認められ,こ れ等畸形の発生最終時

期は相 当早期(3～7週 日)と 考えられ る.

同一個体に本例の如 き多数の著明な内臓畸形

を合 併せ る例は渉猟文献 の範囲では洋の東西

を通 じ未だ1例 も報告に接 し得ない.こ れ等

の畸 形群中心臓畸形の一部及び上 一 ・下大静

脈の異常は内臓錯位に続発的な変化 と考えら

れ るが,そ の他の原因に就いては両親の血縁

関係 以外に特別な因子が認め られなかつた.

猶本例に於 ては既に胎生後期 より極めて高

度 の遅脈が 存在 していた. Aschoff等1)は 心

室中隔缺損時に来 る先天性 の心臓ブロックに

就 いて記載しているが,本 例に於 ても実際に

形態学的な証明を行つてはいないが臨床上認

め られた遅脈は恐 ら く刺戟伝導系の発育障碍

に基 く先天性心臓 ブロックに よるもの と考え

られ る.

Ⅳ. 結 論

臨床 上先天性 心臓弁膜障碍症の症状を呈せ

る生後2日 の1男 性新児を剖検 し,内 臓不全

錯位症の他に心臓 ・動 一 ・静脈性大血管 を始

め諸臓器 に高度 の畸形群を確認 して下記 の所

見を得た.

1. 心臓は錯位 し(Dextroversio cordis),心

房 中隔下部 の大 缺 損 及 び 第 二次 卵円孔 の開

存 ・心室中隔上後部の大缺損 ・狭窄せ る単一

の房室 口及び尖弁 の畸形 ・動脈性大血管 の転

位 ・肺動脈の狭窄及び半 月弁の畸形 ・Boallo

氏管 開存 ・冠状動脈 の異常等 の著明な畸形群

が認められた.

2. 上大静脈は重複 し,両 者 の間に吻合枝

を缺き,左 右の上大 静脈はそれ ぞれ同側 の心

房に開口す る.

3. 下大静脈 の領域に於ては原始下大 静脈

の缺如 に属す る胎生期右主上静脈の遺存,所

謂Huntington・Mc Clureの15・ 型に属す る

破格が認められた.左 縦胸静脈は缺如す る.

4. 2本 の肝静脈及 び4本 の肺静脈 は右心

房 に直接 開口す る.

5. 胃及 び脾は正常の位 置に対 して鏡像位

にあ り,そ の他の腹腔 内諸臓器に も著明な位

置異常が認められた.空 ・回腸及び結腸は1

つ の腸問膜を共有す る.

6. 脾 ・肺 ・肝 ・膵 ・胸腺等には著明な形

成異常 を認めた.大 網は発育不全性で,網 嚢

は缺如す る.

本論交の翼旨は第61回岡山医学会総会(昭 和26年

6月23日)席 上に於て発表 した.
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