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研究要旨 2003年 2013年の間に当センターで経験した乳児特発性僧帽弁断裂
７例について検討した。発症時年齢は生後４ヶ月から６ヶ月であった。初発症
状は呼吸器症状（多呼吸）が全例でみられていた。発熱も５例であり、重症肺
炎として経過をみられていた例もあった。紹介元病院で僧帽弁閉鎖不全の診断
がつかず、当センター前に気管内挿管されていたのは７例中２例で、この２例
が死亡例であった。早期診断が最も予後を左右することは確実である。乳児期
特発性僧帽弁腱索断裂の早期診断には、好発年齢の乳児で、肺炎像、局所性の
肺炎像またはスリガラス状陰影があり、多呼吸を有する場合は、心エコーで僧
帽弁閉鎖不全を早期に除外すること必要である。また、僧帽弁逆流による肺静
脈うっ血は局所性のスリガラス状陰影でもありうることは留意すべきである。
原因は未だ不明だが、摘出腱索のウイルス RT-PCR法、病理検査の収集が必要
であろう。 
 

 

Ａ．研究目的 

 成人では心筋梗塞後の僧帽弁腱索

断裂はよくみられ、重症僧帽弁閉鎖不

全となり、死亡の原因ともなる。しか

し、小児では僧帽弁腱索断裂は非常に

稀である。そのため、小児科医、特に

一般小児科医師はほとんど、それに名

対する知見は皆無といっていい。しか

し、最近、当センターでは、急に僧帽

弁腱索断裂の症例を経験することが

多くなった。 

 本研究の目的は、当センターで経験

した僧帽弁腱索団裂の症例から、その

臨床的特徴と死因を明らからにする

ことである。 

 

B．研究方法 

2003年から 2013年までの間に、当

センターで僧帽弁腱索断裂と診断さ

れた症例を後方視的に検討した。その

結果、僧帽弁腱索断裂と診断されたの

は７人（男児：５人、女児：２人）で

あった。年齢の中央値は５．４ヶ月（生

後４ヶ月〜６ヶ月）であった。フォロ

ーアップ期間は 1.5 年〜10年である。

発症時年齢、手術前の臨床所見、心エ

コー所見、手術所見、術後の状態のデ



ータをカルテから収集した。 

（倫理面への配慮） 

 データ集積上、氏名、生年月日、住

所など個人を特定できる情報は、一切、

取り扱っていない。 

 

C．研究結果 

 我々の経験した７例の入院時所見、

既往歴、検査所見のサマリーを表（後

掲）にまとめた。 

 ７例の内１例のみ（症例３）が川崎

病の既往がった。他６例は特に問題に

なる既往はなかった。ただ、この川崎

病の既往のある症例３では、その川崎

病発症はこの僧帽弁腱索断裂がおこ

る３週間前であった。しかし、この川

崎病急性期には心臓合併症（弁閉鎖不

全、冠動脈合併を含む）はなかったと

いう。 

 ７例全例で、初発症状として多呼吸

があり、５例で発熱があった。発熱の

あった症例では、全例で多呼吸もあり、

肺炎と診断され、経過観察されていた。 

 当センターに紹介され、収容された

時点の状態をまとめる。当センターへ

の収容前に、紹介元病院で気管内挿管

を施行され、人工呼吸状態になってい

たのは、３例であった。死亡したのは

この人工呼吸管理下で搬送された３

例の内の２例である。症例４では、手

術室に入る直前から心停止となり、心

臓マッサージをしながら手術を開始

した。僧帽弁置換術後に人工心肺から

離脱できる、そのまま ECMO装着し

て ICU収容したが、離脱できず、多

臓器不全となり死亡している。症例５

ではやはり、僧帽弁置換術後、人工心

肺から離脱できず、ECMOに装着し

て IUC収容となった。その後 ECMO

から離脱できたが、術後２４日目に敗

血症となり死亡した。 

 入院時の心エコー所見では全例で、

重度の僧帽弁閉鎖不全がみられた。し

かし、紹介元病院で僧帽弁閉鎖不全は

判明していたのは３例であった。この

３例の内、２例が死亡例である。 

 入院時の胸部 X線での CTR（心胸

郭比）は 48〜62%であった。人工呼吸

器化での検査でもあるが、心陰影で左

室拡大を思わせる変化は、全例でなか

った。肺うっ血所見は全例で認めてい

る。 

 心エコー所見では、全例で左室駆出

率は 70％を超えていた。過収縮の状

態であった。左室拡張末期径は 26〜

30mmであり、拡大といえなかった。 

 手術所見では、全例で僧帽弁腱索断

裂本数は複数であった。ただ、症例に

よっては術前のエコー所見より手術

室での所見で僧帽弁逸脱の重症度が

悪化していることが全例でみられて

おり、短期間で悪化することが観察さ

れた。機械弁置換が４例、僧帽弁形成

術が３例であった。 



 術中所見で断裂した腱索、その周辺

に肉眼的異常（心筋梗塞を疑う所見な

ど）はなかった。症例５のみで摘出し

た断裂腱索の病理検査で炎症性細胞

浸潤が見られたが、グラム染色で細菌

がみられなかった。 

 術後の予後では生存した５例で、特

に神経学的異常は認めていない。症例

７のみで術後４ヶ月後に心房粗動と

なり、カルディオバージョンを行って

いる。その後、ジソピラミド、ジゴキ

シン併用で発作再発は、現在のところ

ない。 

 

D、考察 

１、発症年齢について 

 生後４ヶ月から６ヶ月に７例全例

が集中している。このことは非常に重

要な所見といえる。１歳前に乳児で原

因不明の呼吸不全をみたら、僧帽弁腱

索断裂を疑うということを一般小児

科医に徹底しなければならない。 

２、初発症状 

 全例で多呼吸をみた。これは重度の

僧帽弁逆流による呼吸不全である。発

熱は７例中５例でみられた。発熱、多

呼吸となると重症の急性肺炎をとし

て対応されて時間が経過し、次第に呼

吸不全が悪化していた症例もあった。

最初に、急性肺炎と診断して抗生剤治

療を行っても、軽快傾向にない場合は、

心原性の呼吸不全を疑うべきである。

発熱の原因は不明である。肺うっ血と

なり実際に呼吸器感染を起こしてい

る可能性も否定はできない。 

３、検査所見の特徴 

１）胸部 X線 

  CTRは信頼できない。うっ血性心

不全による肺静脈陰性の増強がみら

れるはずだが、一般小児科医には困難

かもしれない。特に、重度の僧帽弁逆

流は幅をもって左房にあたることは

なく、狭い幅でのジェット流の逆流が

片方の肺静脈、片方の上のみの肺静脈

還を阻害して、限局性の肺うっ血、ス

リガラス状陰影を示す可能性がある。

この限局性の肺の胸部 X 線上の変化

は逆流の初期に見られるものであり、

一般小児科医にとっては、この時点で

心原性の肺うっ血を疑うことは非常

の困難であろう。僧帽弁腱索断裂が悪

化すれば、当然、両側性の肺変化とな

る。 

 心陰影の変化はみられない。これは

僧帽弁逆流が短期間で悪化したため

心臓自体の解剖学的変化に至るほど

の時間は経過していないためである。 

２）心エコー所見 

 僧帽弁逸脱が見られることは当然

である。後尖、前尖どちらでもありう

る。弁尖全体が逸脱することは少なく、

弁尖の一部が逸脱するため、長軸断面、

４腔断面など複数の断面で僧帽弁を

観察しなければならない。逸脱が重症



化すれば、逸脱する弁尖が筒状に左心

房に突出するようになる。僧帽弁腱索

断裂による僧帽弁逸脱は、特発性で、

やせた患者にみられる僧帽弁逸脱の

所見とは全くことなるが、この鑑別に

は経験が必要になる。 

 心エコー検査による左室拡張期末

期径の拡大はない。これも短期間での

悪化のためであろう。左室駆出率は

70％以上となり過収縮になっている

ことが特徴である。 

 手術室で気管内挿管されたら可能

なかぎり経食道心エコー検査を行い、

断裂している腱索の評価を行うこと

は重要である。僧帽弁腱索は、１時間

以内でも断裂本数が増えていく可能

性があるためである。ただ、非常に危

険な状態の乳児であるため、観察時間

が短くしなければならない。 

３）他の検査 

 僧帽弁腱索断裂は急激な経過をた

どるため、心電図はあまりあてになら

ない。 

 心不全マーカーである BNP は増加

することは予想されるが、心原性を疑

わなければ検査しない。局所性心筋梗

塞も証明できていないため、心筋逸脱

酵素を検査しても無駄なことが多い。 

４、原因 

 成人でみられる僧帽弁腱索断裂は、

僧帽弁乳頭筋の虚血性変化の２次性

変化によることが多い。他の原因とし

ては外傷（1）、高血圧(2)、リウマチ熱

(3)、感染性心内膜炎(4)などがある。

Spencer らは２〜77 歳で臨床的に有

為な僧帽弁閉鎖不全となった患者の

報告をしているが、乳児に腱索断裂に

ついての記載はない(5)。 また SS-A

抗体の関与を示唆する文献もある(6)。

乳児の僧帽弁閉鎖不全で最も注意し

なくてはならない川崎病との関係で

ある。しかし、川崎病と僧帽弁閉鎖不

全についての報告は稀である(7)。川崎

病で見られる僧帽弁閉鎖不全は軽度

で症状を呈さないのがほとんどであ

る。そして、時間の経過とともに軽快

する。もし、僧帽弁閉鎖不全が軽快し

なければ、冠動脈合併症が絡んだこと

にとる。我々の症例の中でも川崎病急

性期から数週間後に発症した例があ

ったが、僧帽弁腱索断裂との関係は不

明のままである。 

 原因を考える上で、重要なことは、

好発年齢が生後４ヶ月から６ヶ月の

乳児期であることである。我々は、抗

SSA抗体を検査していない。胎児期か

らのなんらかの変化があることは否

定できない。他方、我々の症例の中で

１例のみで摘出腱索で炎症性細胞の

浸潤がみられた。やはり、局所性の心

内膜の炎症がなんらか関与している

可能性がある。細菌は染色されていな

い。よって、今後は、ウイルス、非感

染性炎症の関与についての検討が必



要である。そのためには、摘出腱索の

ウイルスを含めた病理検査を積極的

行うことが必要であろう。 

５、診断時期と予後 

 術前に気管内挿管となった４例の

内２例が死亡しており、その内の１例

は手術室内で心肺停止となっている。 

もある。また、紹介元病院で僧帽弁閉

鎖不全と診断されなかった３例の内

２例で死亡していた。気管内挿管され、

かつ紹介元病院で僧帽弁閉鎖不全の

診断がなかった症例は２例のみであ

り、死亡した２例である。このことは

いかに早く呼吸の異常の原因が心臓

であること（僧帽弁閉鎖不全の可能

性）に気づくかが、予後を決定すると

いえるかもしれない。 

 僧帽弁腱索断裂症例でも可能な限

り RT-PCR法でのウイルス検査を行

うこと必要である。しかし我々の急性

心筋炎の症例の経験では、入院時の血

液での RT-PCR法によるウイルス検

出は、あまり有用でなさそうである。 

E．結果 

１、原因の究明には、生後４ヶ月から

６ヶ月という好発年齢の意味を証明

できることが必要である。局所性感染

の関与は否定できないため、手術での

摘出腱索のウイルス RT-PCR法と病

理検査を全国的に行うことが必要で

ある。また、抗 SSA抗体の検査は必

須項目としたほうがいいかもしれな

い。 

２、乳児の僧帽弁腱索断裂は、いかに

早く、呼吸不全が僧帽弁閉鎖不全によ

るものであることは診断し、手術の可

能な病院に搬送できるかにかかって

いる。少なくとも、紹介元病院で僧帽

弁閉鎖不全の診断ができず、気管内挿

管となった症例の救命率は小さい。 

F．研究発表 

 なし、 

H．知的財産に出願・登録状況 

 なし。 
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表 

  症例１ 症例２ 症例３ 症例４ 症例 5 症例６ 症例７ 

年齢（月） 4 5 6 4 5 5 5 

性別 男 男 女 男 女 男 男 

体重（kg) 6 7.2 6.5 7 6.3 7.2 6.8 

既往歴 無し 無し 川崎病 無し 無し 無し 無し 

初発症状 発熱 発熱 発熱 発熱 多呼吸 発熱 

傾眠傾

向 

  多呼吸 多呼吸 多呼吸 多呼吸 多呼吸 多呼吸 

紹介元病院MR診

断 あり なし あり なし なし あり なし 

入院時挿管の有無 挿管あり 挿管あり 挿管なし 

挿管あ

り 

挿管あ

り 

挿管な

し 挿管なし 

僧帽弁閉鎖不全 重度 重度 重度 重度 重度 重度 重度 

LVDd 26 27 26 30 26 28 30 

EF(%) 80 84 79 74 70 68 73 

CTR(%) 48 62 58 57 48 57 54 

手術 機械弁 形成術 形成術 機械弁 機械弁 形成術 機械弁 

断裂腱索数 複数 複数 複数 複数 複数 複数 複数 

予後 生存 生存 生存 死亡 死亡 生存 生存 

MR:僧帽弁閉鎖不全、LVDd:左室拡張末期径  EF:左室区出率、CTR:心胸郭比 

 
  

 


