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同種心奇形（心房中隔欠損）を有する

一卵性双生児の治験例
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A Case of Monozygotic Twins Affected with Identical 

Cardiac Defect (ASD)
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　・！・L％で左第2弓，右第2弓が突出しているが，肺血管

　　　　　　　　　　緒言　　　　陰影の増強は軽度である。
　心奇形の発生馴君1の大部分は明らかではないが，母　　　　心電図所見：図7及び8の如く，両潜とも不完全右

体の風疹や酸素不足等の環境因子との関係について，　　　脚ブロック及び軽度の右室肥大を呈している。

幾多の研究が発表されており，一方しばしば同一家族　　　心臓カテーテル所見：両者とも心内血液の酸素含量

内に発生することがあり，遺伝的因子の関与も考えら　　は上昇しておらず，酸素含量の変化からは有意の左右

れている。我々は最近臨床的所見並びに手術所見上非　　　短絡を認めなかった。右室圧は第1子52／－4㎜Eg，

常に酷似せるASDを有する一一卵性双生児の症例を経　　　第2子45／－4捌置gと軽度に上昇しているが，肺動脈

験したので，文献的考察を加えて報告する。　　　　　1・Eはそれぞれ2・1／・ilnvnH’9及び20／10mViHgと正常値

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　を示した。第2子ではカテーテルは異常口を経て左

　　　　　　　　　　症　　例　　　　　　　　　　　　房，肺静脈まで挿入された。

　12才。共に女性の一卵性双生児（図1及び2）。　　　　　以上の諸検査成績より両者とも直径1c17i内外のASD

　家族歴：両親は健康であるが，血族結婚で，患児の　　　（二次口開存）と診断した。

父方の祖父と患児の母親は，いとこ同志である。兄弟　　　　手術所見：超低体温下に笛1子は17分45秒，笛2子

は3人で長女と次女が双生児の患児で，長男は8才で　　　は16分20秒の血流遮断を行ない，開心術を施行した。

健康である。近親港には心疾患を認めない。母親は患　　　第1子は図9の如く・冠静脈洞開r二1部の後方に・所謂

児の妊娠6ケ月の頃から悪阻が強くなり，薬剤の内服　　　Charl網の型の欠横口を認め，直接縫合により閉鎖し

をしたが，妊娠初期には風疹麻疹等のウイルス性疾　　　た。第2子も図IOの如く，第1子と全く同じ部位に径

患に罹患しておらず，また先天異常を来たす恐れのあ　　　3nlmの欠損口があり直接縫台で閉鎖した。術後は両者

る薬剤も内服していない。　　　　　　　　　　　　　　　とも順調に経過し治癒退院した。

　既往歴：分娩は帝ヨ三YJ開で，胎盤は1っ，生下時体

重は第1子，第2子とも2600　9一の一卵性双生兇であっ　　　　　　　　　　考　　按

た。2児とも発育良好で，呼吸器感染の反覆も誌めら　　　胎生期における心臓は，胎坐2ケ月末までに完成す

れない。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　るといわれているが，この時期に母体に何らかの異常

　現症：両茜とも休格，栄養中等で，運動障害，呼吸　　　を来たすと，胎児に影響して心奇形を生ずる。この撮

困難，チアノーゼ等は認めない。　　　　　　　　　　　境因子としてはAlzarnora1）は妊娠中の酸素不足を挙

　心臓聴診所見：両者とも，心雑音は胸骨左縁第2肋間　　　げ，WilsOn2）はビタミンA不足が動物の心奇形を発生

に最強点を胸するLevine　II度の収縮期雑音で，第　　　させたと述べている。風疹の奇形作用は多くの人に認

2青の分裂が明瞭であった。振額は触知しない。　　　　　められているが・他の感染症の影響は明らかではな

　心音図所見：図3及び4の如く，両嵩とも胸骨左縁　　　い。その他・性・出生順位，母体の年令等との関係に

第2肋間の高音心音図において，収縮期前半に偏った　　　ついても多くの研究がある。

収縮期雑音と策2音の固建性分裂を認めた。　　　　　　　　他九心奇形はしばしば同一球族内に発生すること

　胸部レ線像：図5及び6の如く，両者とも心胸廓比　　　があり，胎生期以前の時期に染色体異常によって心奇
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形か形成されることは，Down症候群，　Tulner症候　　生率032％の6倍に当たると述べている。またPol一

欝で明らかである．螂的・・嫁族内発生の報告は　・ni7’は226％・H・19・nb・・g6’は28％の1覗発生率を

稀ではなく，多くは同胞発生で，親子発生は少ないと　　　報告している。

さ｝tている3）4）5）。また，いとこには多くないといわれ

，、る・・心奇形の1覗1醗生率・・，・・h・mann・・e・　表1　，

、れ。，1，％．Hl19，nberg・・は1，・9・6，・・mpb・11・・は　　　　蜜鷺矯騰碕磯弊

17％と報告している。これを患者の後に生まれて来た　　　　McKeown　　　　　342　　　　　180％

lli】胞に限って調べてみると表1の如く，McKeown3）　　　　Polam　　　　　　　265　　　　　226％

は18％に同胞内発生を認め，これは一般の心奇形発　　　　Hilgenberg　　　　257　　　　　280％

riり　　　　一；・　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，　　　　　　　　　　　　　　・　　　　　　　t　　　　　　　’

遜　　　　　　　　　　　　　nytS

　ア　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　建、i　　　　　　　　　　縣瞬救ft　　　　　　　　　　　　　　「v　　　ひ　　　　　　　　　　　　　　　　　　F　い
1　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　蓬　　　　　　　　　　，瓢’　炉　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ゲ

’　　　　　　　　　　　　　　　郵

図1　　　第1子　　　　　　　　図2　　　第2子

　　　　　　　　　　　　　　　　縮．　　　　y　　　　　　　・　　　　　　　　　　h　　　　　　　　　　　　　’　　騨

　　　　　　　．　　　　　　’　t、　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　．　㌔、　　　　　　　　　　　ぎ莚鞍
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　’　　　　　　　　　　　；　　…i．m　　s。、　　　　　　　　　　　・　　　　←駕

　　　　　’　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　乳　t
｝　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Mt

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　／　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　㌧

　　ロ　　　　　　　，　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　t’

図3　　 第1子　　　　　　　　図4　　　第2子
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図5　　　第1子　　　　　　　　図6　　　第2子
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、t4『　〃・，　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，　　t・　、
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図9　　 第1子　　　　　　　 図10　　 第2子

　同胞に発生する心奇形は同種の心奇形であること　　　例e3　一卵性双生児の双方にASDを認めており，比較

が多く，McKeown3）は60％に，　Uchida8）は50％に，　　　的稀な症例と考えられる。

Campbell5）は56％に，そオtそれ同種心奇形の発生を認　　　　家族発生の頻度が高いのに比して，双生児特に一卵

めている。この高い一致率は遺伝的因子の関与を示唆　　　性双生児例で心奇形の発生率が低いという事実の説明

するものと考えられる。　　　　　　　　　　　　　　　は困難である。Uchida8）は一卵性双生児における不一

　一方これに反し，双生児例においては，片方だけに　　　致は，分娩前の子宮内環境の豊から来るもので，P－a　一一

心奇形が見られるのが通常で，双方に認められる例で　　遺俵子型の双生児でも環境の差で違った衷現型が生ず

も同種心奇形は少ないといわれている。衷2に示す如　　　る為だと考えている。Campbel15）も心奇形の発生には

く，McKeown3）は心奇形を有する15組の双生児の内，　　劣勢遺伝の関与を電要視しているが，実際には奇形は

双方に心奇形を認めたのは1組だけで，他の14組は片　　或環境条件の下でだけ発生すると述べて，一卵性双生

方だけに心奇形が存在したと述べている。UchiclaS）は　　　児の場合この環境因子として，双生児の片方への血行

心奇形を有する26組の双生児の全例において，一一方の　　障害を考えている。

みに心奇形を認めている。F・uhrmann4）は心奇形を有　　　本症例では，父・母は血族結婚で，いとこちがいの近

する32組の一卵性双生児の内5組に，24組の二卵性双　　　親度であるが，McKeown3）はいとこ同志の結婚では，

生児の内2組に，即ち一…卵性，二卵性合計56組の内　　　右胸心，内臓逆位が多く出現するといい，Campbe115）

7組において，双方に心奇形を認めたに過ぎない。ま　　　も右胸心以外の心奇形もいとこ同志の結婚で増加して

た高尾D）によれば一卵性，二卵性合わせて24組の心奇　　　いることを鋸め，心奇形が劣勢遺伝で発生するという

形を將する双生児中，双方に同種の心奇形のあったも　　　一つの論拠としている。Carleton10）も3象族113人中

の2組，別の心奇形をそれぞれ持っていたもの2組　　　9人の心奇形発生を報告し劣勢遺伝を強調している

で，他の20組は片方だけが心奇形を有していた。本症　　　が，一卵性双生児例でも明らかな如く，心奇形も他の

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　大部分の奇形と同様，澱伝的素因だけで発生するので

　　表2　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　はなく，泄伝的因子と環境因子の相：互1作用により発生

講讐編騰糠舗　す・・叛られる・
　　　　　　双生児糺数　　組生児組数

McKeown　　　　14　’　　　　　1　　　　　　15　　　　　　　　　　　　　　　　結　　語

Uchida　　　　26　　　　　0　　　　　26　　　　一卵性双生児の双方にASDを認め，これを手術に

Fuhrinann　49　　7　　56　よ・胎癒せしめ得た症働・つき幸艮告し心奇吻難
高　　　尾　　　20　　　　　4　　　　　24　　　機序に関し多少の文献的考察を試みた。
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