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Su皿mary

　　Asplenia　syndrome　iS　a　rare　congenital　abnormality　with　multiple　organ　malposition　and

various　cardio－vascular　def（）rmity．　We　experienced　a　ease　ofAsplenia　syndrome　with　endo－

car．dial　cushion　defec七，double　outlet　right　ventricle　and　total　anomalous　pulmonary　venous

drainage．．

　　The　patient　was　a　4－year－01d　fbmale　who　required　general　anesthesia　fbr　dental　trea七一

ment．　Diagnosis　of　Asplenia　was　made　at　her　early　neonate　and　Fontan　operation　was　per－

formed　a七2years　and　10　months　old．　Pulseoxilneter　showed　89　to　90％of　oxihemoglobin皿一

der　room　air　respiration，　but　no　clubbed　finger　nor　cyanosis　were　appeared　as　a　present

state。

　　After　the　establishment　of　a　venous　route，　anesthesia　was　induced　with　flunitrazepam

（0．4mg）and　fen七anyl（75μg），　and　orotra（：heal　intubation　was　done　after　facilitated　wi七h

vecuronium　bromide（1．6　mg）．　Anesthesia　was　maintained　with　the　continuous　illf廿sion　of

免ntanyl（3μg／kg／hr）and　intermitted　supplementation　wi七h　flunitrazepam　and　vecu－

ronium　bromide．　The　pa七ient　was　ventilated　with　oxygen（1．5δ／min）and　air（4．5　e　lmin）．

Dental　caries　treatment　for　14　tee七h（11　composite　resin　filling　and　3　prosthese　after

pulpectomy）was　perfbrmed．皿1e　course　of　anesthesia　during　4　hours　and　10　minutes　was

uneven七丘11，　and　also　the　pos七〇pera七ive　course　was　satisfied　with　seda七ion．

（2002年6月7日受付；2002年8月25日受理）
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緒 言

　無脾症候群は，先天性脾欠損に臓器位置異常や

心血管奇形を合併する奇形症候群で，その頻度は

4万人に1人といわれている1．今回われわれは

心内膜床欠損症，両大血管右室起始症、総肺静脈

還流異常症を合併した無脾症候群患者に対して集

中的歯科治療のため全身麻酔を行った．

症 例

　患者：4歳4ヵ見女児．
　診断名：多数歯う蝕，無脾症候群（心内膜床欠

損症，両大血管右室起始症，総肺静脈還流異常症

を合併）

　既往歴：在胎40週，帝王切開にて仮死状態で出

生し，生下時体重は2、571gであった．出生直後

に先天性脾欠損に心内膜床欠損症，両大血管右室

起始症、総肺静脈還流異常症を合併していること

がわかり，無脾症候群と診断された．生後1ヵ月

時に十二指腸狭窄に対する手術を、2歳10ヵ月時

にFontan手術を受けた．

　現症：身長99　cm，体重15．2　kg，血圧9550

mmHg，脈拍85～95回分．日常生活で特に運動

制限はなかった．術前の聴診で心雑音が認められ

たが，SpO，（経皮的酸素飽和度）はroo皿air下

で89～90％で，ばち状指，チアノーゼ，無酸素発

作等はなかった．

　常用薬として，アスピリン50mg，ワルファリ

ンカリウム1mgを1日1回投与されていた．

　血液検査（Table．1）では，プロトロンビン時

問41％，部分トロンボプラスチン時間43．1秒，ト

ロンボテスト10％で，その他の検査で異常値はみ

られなかった．胸部エックス線写真（Fig．1）で

は，右第2弓および左第4弓の膨隆が認められ，

心胸郭比は56％であった．肺野は明瞭で，気管の

変形、狭窄は認められなかった．心電図（Fig．2）

は，冠静脈洞性調律で，PQ間隔の短縮と右室肥

大の所見が認められた．

咋⊇

Fig．1：Preoperative　chest　X－ray

Table．1：Laboratory　data

（C．B．C）

　　WBC
　　RBC

　　Hb

　　HCT
　　PIt

　　PT

　　APTT

　　TT

（URINALYSIS）

　　Specific　gravity

　　pH

　　Prote血

　　Sugar

　　Acetone

　　Bilirubin

　　Urobilinogen

13240／Mm’1

479xlO‘／mm“

　13．2g／dl

　39．1％

46．4×10ヲmm3

　　↑419c

↑43，1seconds

　　↓10～そ

工030

5．0

（一）

（一）

（±）

（一）

（±）

（BIOCHEMICAI．）

　　　TP
　　　AIG

　　　TTT

　　　ZTT

　　　AST
　　　AI．T

　　　LDH
　　　CPK
　　　Bilirubin

　　　Creatinine

　　　Fe

　　　Na

　　　K
　　　Cl

　　　Ca

7．Og／dl

1．7

8．3

10．1

37　UA

26　UA

256　UA

103　IUA

O．6mg／dl

O．3mg／dl

46mmol∫1

139　mmoM

4．6　mmo］A

108　mmoM

9．3mmoVl
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Fi昏2：Preoperative　electrocardiogram

経過（Fig．3）

　手術当日，常用薬は通常どおり内服させた．静

脈路を確保した後，フルニトラゼパム0．4mg，

フェンタニル75μgにより麻酔を導入し，ベクロ

ニウム1．6mgにて筋弛緩を得た後，経口挿管を

行った．麻酔維持はフェンタニル3μg／kg／hrの

持続注入に，フルニトラゼパム，ベクロニウムを

適宜追加投与して行い，換気は空気4．S4／分，酸

素1．S4／分で調節呼吸を行った．

　麻酔中のSpo2はFiO、（吸入酸素濃度）o．40で

96～98％で安定し，血圧，心拍数にも大きな変動

はなく，処置時間3時間25分で11歯のレジン充

填，3歯の抜髄・歯冠修復処置が行われた．覚醒

は良好で，麻酔時間4時間10分で無事麻酔を終了

した．

　帰室後2．se／分で酸素吸入を行い，この間の

SpO，は93～95％で安定していた．3時間後に酸素

マスクをはずしたところSpO，が86％まで低下し

たため，翌朝まで酸素吸入を続けた．翌朝のSpO2

は90％であった．

　また脾欠損による易感染性と心奇形による細菌

性心内膜炎の予防のため術中，術後にセファゾリ

ンナトリウムを合計1000mg静脈内投与した．術

後，発熱はなく，経過は良好で，翌日退院した．
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Fig、3：Anesthesia　record

考 察

　胎生第4～5週は対称性発育から非対称性発育

に発展する時期で，脾の発生，肺分葉，肺静脈の

発達，心の大幅な分化などが行われる’）．無脾症

候群は，この時期に何らかの催奇形因子が働いて

臓器極性（左右分化）障害を起こし，先天性脾欠

損，臓器位置異常，心血管奇形が発生すると考え

られている’）．臓器位置異常は，両側三分葉肺，

両側右房構造心房，対称肝などの両側右側構造が

大きな特徴で，心血管奇形は，大血管転位，肺動

脈閉鎖，肺静脈還流異常，心内膜床欠損，単心

室，単心房などが複合合併する1・2）．1歳未満の死

亡率は79％と，予後は非常に悪く，死亡原因のほ

とんどは複雑な心奇形に由来する心不全，低酸素

血症，細菌感染症によるものである1・2）．このため

本症候群は，外科的治療の適応外とされてきた

が，最近になりPGE1の投与と，それに続いて行

う短絡手術により延命率はある程度向上し，機能

的根治手術が成功した症例も報告されている2）．

　今回の症例では，2歳10ヵ月時に行われたFon

－tan手術後の経過は順調で，無酸素発作，チア

ノーゼはなく，日常生活での運動制限も特にな

かった．また循環器科主治医のコメントでは，肝

の位置異常が疑われるが機能的には問題ないとの

ことで，全身状態は比較的良好であると考えられ

た．

　無脾症候群患者の麻酔管理上の問題点として麻

酔薬による心機能の抑制，周術期における低酸素

血症の増悪，心血管奇形や脾欠損に起因する細菌

感染症があげられる．

　今回の症例では，心機能の抑制が少ないとされ

る麻薬と筋弛緩薬を主体とした麻酔法3）を選択

し，フェンタニル・フルニトラゼパム・ベクロニ

ウムによるmodified　NLAを行った．なおフェン

タニルの投与量は津田ら4）の報告を参考にして決

めた．笑気は心筋の収縮力を抑制し5），また肺血

管抵抗を高めることにより低酸素血症を増悪させ

る危険性があるため3・6），空気と酸素を使用した．

麻酔中のFiO、はo．40とし，換気時は気道内圧の

上昇による肺血流減少を避けるため，過度の陽圧

がかからないよう注意した．麻酔中の循環動態，

SpO2は安定していた．術後は翌朝まで酸素吸入

を行い，翌朝のSpO2はroom　air下で90％であっ

た．

　細菌感染症の予防に対しては，抜歯などの観血

的処置はなかったが，術中，術後に抗生物質の投

与を行った．退院後外来で定期的に経過観察が行
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われているが，発熱など感染症を疑わせる症状は

みられなかった．

　また今回は，手術当日も常用薬のアスピリン，

ワルファリンカリウムを通常どおり内服させた

が，観血的処置や経鼻挿管を行う場合には，術前

に休薬を行い出血時間，トロンボテスト値のコン

トロールが必要と考えられた．

結 語

　心内膜床欠損症，両大血管右室起始症，総肺静

脈還流異常症を合併した無脾症候群患者に対し

て，空気・酸素・フェンタニル・フルニトラゼパ

ムによるmodified　NLAによる全身麻酔下に集中

的歯科治療を行い，無事麻酔管理を行うことがで

きた．
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