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近年，先天性心疾患患者の妊娠出産は増加傾向にある。Scimitar症候群は稀な疾患であり，妊娠分娩の報告は少ない。今回，
我々はscimitar症候群術後患者の妊娠分娩管理を経験した。患者は27歳の初産婦。生後８か月で右肺葉内肺分画症・scimitar
症候群と診断され，生後10か月で右肺下葉切除術・部分肺静脈還流異常修復術を施行された。２歳時に右肺静脈−左房吻合
部閉塞に至ったが，肺高血圧は軽度であり経過観察となった。18歳時の小児科受診を最後に通院が途絶えていたが，27歳で
自然妊娠成立，当科紹介となり，小児科，循環器内科と連携して妊娠管理を行った。心機能，酸素化は全妊娠経過を通じて
保たれ，肺高血圧も認めず，心電図・SpO2監視下に分娩管理予定とした。妊娠38週３日，陣痛発来するも分娩停止となり，
緊急帝王切開術を行った。産褥１日目の経胸壁心臓超音波検査で著変を認めず，産褥２か月には妊娠初期の心機能と同等と
なった。その後は小児科より循環器内科紹介となり経過観察中であり，日常生活上の愁訴や心電図異常を認めていない。
Scimitar症候群患者の妊娠分娩の報告は少ないが，心機能が保たれ，肺高血圧を認めなければ，妊娠分娩経過は良好とされて
いる。修復術後の妊娠分娩報告は検索の限り本症例が初であるが，既報と同様に心機能が保たれ，肺高血圧がなければ妊娠
分娩経過は良好と考えられた。本症例では18歳を最後に定期受診が途絶えており，患者自身の病状理解度の把握不足があっ
たものと考えられた。先天性心疾患患者では，疾患に関する説明が小児期の患者の保護者へ向けたものとなるため，特に治
療が奏功して本人の自覚症状がない場合には，本人の疾患理解が不足していることがある。幸い本症例での妊娠分娩経過は
良好だったが，先天性心疾患の患者に対しては，患者本人を含めた早期からのプレコンセプションケアが必要と考える。

Pregnancy� in�patients�with�congenital�heart�disease� (CHD)�has� recently� increased.�Herein,�we�report�a�
successful�pregnancy� in�a�27-year-old�primiparous�woman�with�repaired�scimitar�syndrome� (SS).�She�was�
diagnosed�with�SS�and�right� intralobar�pulmonary�sequestration�at�eight�months�of�age.�Two�months� later,�
surgical� repair�of�SS�and�right� lower� lobectomy�were�performed�due� to�pulmonary�hypertension� (PH).�A�
pulmonary�venous�obstruction�occurred�when�she�was�two�years�old,�but� the�PH�remained�mild.�She�was�
placed�on�watchful�waiting�before�being�lost�to�follow-up�when�she�was�18�years�old.�She�was�referred�to�our�
department�upon�becoming�pregnant.�Cardiac�function�and�oxygenation�were�preserved�without�signs�of�PH�
throughout�the�pregnancy.�An�emergency�cesarean�section�was�performed�at�38�weeks�and�3�days�due�to�
arrested� labor.�Her�postpartum�course�was�uncomplicated.�There�are� few�reports�of�pregnancy� in�patients�
with�SS.�To�the�best�of�our�knowledge,�this�is�the�first�report�of�pregnancy�in�a�patient�with�repaired�SS.�If�
cardiac�function�is�preserved�without�PH,�pregnancy�outcomes�in�SS�are�generally�favorable,�whether�repaired�
or�not.�Cardiac�disease� is�a�major�cause�of�maternal�death.�Therefore,� timely�preconception�care�should�be�
offered�to�all�patients�with�CHD.
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緒　　　言

　医療の発達に伴い，先天性心疾患の予後は改善し，
成人先天性心疾患（Adult�congenital�heart�disease:�
ACHD）女性の妊娠出産は増加傾向にある。わが国での
分娩件数は年間約95万件だが，そのうち3000件がACHD
合併妊娠と推測されている１）。近年，ACHD症例の妊
娠，分娩管理に関しては様々な報告がなされており，
徐々に各疾患に応じた妊娠，分娩管理方法も確立されつ
つある。一方で，一口にACHD合併妊娠といっても，心
奇形の構造，血行動態，心機能，修復術の有無，修復術
後の状態など，妊娠分娩の予後を決める因子は多岐にわ
たる。またACHD合併妊娠は増加傾向にあるとはいえ，
頻度は多くはないことから，未だに十分な知見の得られ
ていない分野も多い。
　Scimitar症候群は，一部の肺静脈が体静脈系に異常還
流する部分肺静脈還流異常症の一種で，先天性心疾患の
中でも稀な疾患であり，妊娠分娩についての報告が少な
い疾患の一つである。Scimitar症候群では右肺静脈が左
心房ではなく下大静脈に直接流入し，かつ右肺形成不全
および心臓の右方偏位を合併することが多い。胸部X線
写真で異常肺静脈が特有の陰影を示し，その形状が三日
月形の刀（scimitar）に類似していることから名付けら
れている。部分肺静脈還流異常症は全心奇形の0.5−１%
と稀な疾患であるが２），scimitar症候群はさらに稀であ
り，頻度は10万出生に１−３例とされる３）。
　今回我々はscimitar症候群，かつ右肺下葉切除術およ
び部分肺静脈還流異常症異常修復術後患者の妊娠分娩管
理を経験した。原疾患に伴う肺高血圧の発症，妊娠後期
や分娩後の循環血漿量増加に伴う心機能低下や，肺切除
術後であることによる呼吸困難の出現に留意しながら管
理を行った。本症例の経過につき，若干の文献的考察を
加えて報告する。

症　　　例

　27歳，１妊０産。正期産で出生し，出生時にはチア
ノーゼの指摘なく，その後の発育・発達に問題を認めて
いなかった。生後８か月，肺炎で入院した際に撮像さ
れた胸部レントゲンで心陰影の右方偏位を認め，MRI検
査，CT検査にて，右肺葉内肺分画症および右肺低形成
が疑われた。心臓血管カテーテル検査にて，右肺葉内肺
分画症およびscimitar症候群と診断された（図１）。生
後10か月，肺高血圧を認めるようになり，また肺分画症
に感染をきたす可能性を考慮され，右肺下葉切除術およ
び部分肺静脈還流異常症異常修復術（右肺から下大静脈
に流入するscimitar�veinの結紮および右肺静脈−左房吻
合）を施行された。その後，術前に認めていた肺高血圧
は次第に軽減した。１歳11か月に施行された心臓血管カ

テーテル検査では，右肺静脈−左房吻合部の狭窄，側副
血行路の発達が確認された。もともと右肺低形成のため
右肺静脈狭窄による影響は少なく，肺高血圧は目立たな
かった。２歳７か月の心臓血管カテーテル検査にて，右
肺静脈−左房吻合部がほぼ閉塞していることが確認され
た。右肺静脈の再建も検討されたが，もともと右肺血流
が少ないことより，再建を行っても閉塞する可能性が高
いと考えられ，肺高血圧も軽度であったため，右肺静
脈再建を行わずに経過観察の方針となった。その後，
scimitar症候群術後・右肺静脈閉塞・右下葉切除後とし
て，小児科にて１年毎に経過観察を継続されていたが，
18歳の定期外来受診を最後に受診が途絶えていた。
　26歳で結婚，27歳で自然妊娠し，近医産婦人科クリ
ニックより当院心臓血管外科を介して小児科紹介となっ
た。妊娠８週の小児科受診の時点で室内気でSpO2�99%
と酸素化は良好であり，心電図の異常を認めず，心機
能も正常で肺高血圧を認めず，NYHA分類はclassⅡで
あった。Scimitar症候群では，一般に左右シャント量は
少ないが，心房中隔欠損の大きな例や右肺低形成の著し
い例では，肺高血圧や心不全を来すことが知られてい
る。本症例の経胸壁心臓超音波検査では，心房中隔欠損
症を認めず，肺高血圧の所見としての三尖弁逆流症を評
価したところ，逆流は軽度で（三尖弁圧較差30mmHg未
満），肺高血圧はないと考えられた。また，左室駆出率
は正常で左室拡大を認めないことから左心機能は保たれ
ていると考えられ，下大静脈の呼吸性変動が保たれてい
ることから右心負荷はないと考えられ，全体として明ら
かな心機能の低下はないと判断した。本症例は部分肺静
脈還流異常症の一種であるscimitar症候群の修復術後で

図１　生後８か月時　修復手術前右心カテーテル検査結果

RA: right atrium（右房）
IVC: inferior vena cava（下大静脈）
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あり，心機能に問題がなく日常生活上の制限もごく軽度
であるため，術後の状態は良好と判断した。このため，
心疾患合併妊娠において疾患種別に応じて母体のリスク
を評価するmodified�WHO分類４）では，本症例は母体死
亡リスク増加がないとされるclassⅠに分類された。ま
た，心疾患女性の周産期予後を妊娠前に予測するスコア
であるCARPREG�Ⅱリスクスコア５）は０，ZAHARAス
コア６）は1.0といずれも低値であり，これらの結果から
は，母体死亡や心血管イベントのリスク増加が強く懸念
される状態ではないと考えられた。右肺下葉切除後では
あるが，18歳時の心肺運動負荷検査にて運動耐容能に問
題ないことを確認できており，妊娠に伴う生理的な肺容
量の変化が周産期管理上で問題となる可能性は低いと判
断した。しかし，scimitar症候群は非常に稀な疾患であ
り，修復術後の妊娠分娩の報告はなく，妊娠中の循環血
液量増加による負荷の影響がどの程度出現するか不明で
あり，当院での周産期管理が望ましいと判断され，妊娠
10週で当科紹介となった。
　胎児は心奇形を含むその他大奇形を認めず，週数相当
に発育し，妊娠経過は良好であった。妊娠19週の健診で
ダグラス窩に卵巣成熟奇形腫を疑う約４cm大の腫瘤を
認め，骨盤MRI検査にて右卵巣成熟奇形腫疑いであり，
経過観察の方針とした。妊娠末期の循環血漿量増加によ
る心機能低下を懸念したが，経胸壁心臓超音波検査では
明らかな変化を認めなかった（表１）。また，分娩時に
は子宮収縮に伴い循環血液量および心拍出量が増大し，
分娩終了後には子宮復古により下大静脈圧排が解除され
て容量負荷が生じるため，心機能低下のリスクを考慮し
て，経腟分娩の場合には心電図およびSpO２モニタリン
グを行いながら分娩管理を行う予定としていた。妊娠

38週３日，陣痛発来するも子宮口８cmより分娩進行せ
ず，分娩停止に対して脊髄くも膜下麻酔・硬膜外麻酔下
に緊急帝王切開術を施行した。児は出生体重2890gの男
児で，Apgar�score�８/９，臍帯動脈血pH�7.354であっ
た。また右卵巣腫瘍摘出術もあわせて行い，病理組織診
断は成熟奇形腫であった。心不全徴候に注意しながら術
後管理を行い，産褥１日目には，容量負荷の影響と考
えられる一時的な左室拡大（左室拡張末期径�41.2mmか
ら48.1mm）と心収縮能の低下（左室駆出率�70.6%から
50.7%）を認めたが，左室拡張末期径は正常範囲内であ
り，左室駆出率50%を下回るような病的な心機能低下は
認めなかったため経過観察とした（表１）。産褥２か月
の時点で増悪なく妊娠初期と同程度の心機能であること
を確認した。その後は小児科より循環器内科紹介となり
外来経過観察中であり，日常生活上の愁訴や心電図異常
を認めていない。

考　　　案

　今回，scimitar症候群の妊娠分娩に関して医中誌，
PubMed，Google�Scholarで文献検索を行い，７例の症
例報告７）−13）を確認した（表２−１，表２−２）。概ね
妊娠前にscimitar症候群の診断がなされていたが，中に
はscimitar症候群と診断される前に初回の妊娠分娩を
終えている症例７）や，分娩の直前にscimitar症候群と
診断された症例８）もあった。妊娠中に呼吸状態や心機
能の悪化をきたし，早産となる症例９）や，妊娠37週で
terminationを要した症例10）も見られるが，心機能が保
たれ肺高血圧がなければ経過は良好であった。尚，中等
度の肺高血圧を合併した症例11）では周術期に，肺血管
抵抗の上昇を防ぐため，血行動態の変化に注意した麻酔

表１　経胸壁心臓超音波検査結果

*妊娠７週５日，産後２か月は目視によるLVEFの評価を行った。
LVEF: left ventricle ejection fraction（左室駆出率），
LVDd: left ventricular end-diastolic diameter（左室拡張末期径），
TRPG: transtricuspid pressure gradient（三尖弁圧較差），
IVC: inferior vena cava（下大静脈），RC: respiratory collapse（呼吸性変動）
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管理と積極的な術後鎮痛が行われ，幸いにも経過は良好
であった。呼吸状態悪化や心不全によりterminationを
要した症例では帝王切開術が選択されていたが，呼吸状
態や心機能が良好であり，かつ他に帝王切開術の適応の
ない２症例では経腟分娩が試みられていた。そのうち１
例では，分娩時の疼痛を軽減し，心拍数や全身血管抵抗
の上昇を防ぐために硬膜外麻酔が使用され，さらに分娩
第２期短縮のため鉗子分娩が選択され，経腟分娩に至っ
た12）。もう１例では患者希望のため硬膜外麻酔が使用さ
れたが，こちらも問題なく経腟分娩に至った７）。また，
１例のみ妊娠前に手術を受けた症例が報告されている
が，記載されている術式は右肺全摘術のみで，scimitar�
veinの結紮や再吻合を行ったかどうかは不明であった
９）。上記の症例では気管支喘息を合併しており，妊娠初
期より高度の閉塞性障害，軽度から中等度の拘束性障害
を有し，最終的には呼吸困難のため初回分娩時には妊娠
36週で，２回目の分娩時には妊娠33週でterminationと

なった。修復術後の報告は本症例が初であるが，既報と
同様に心機能が保たれ肺高血圧がなければ，妊娠分娩経
過は良好であると考えられた。また本症例では心機能が
正常であること，肺高血圧がないことに加えて，罹患肺
静脈の還流異常がないこと，肺葉切除後ではあるが残存
肺の機能が良好であったことより，妊娠分娩経過が良好
であったものと考えられた。
　本症例では，18歳，高校３年生時の小児科受診を最後
とし，大学入学後に定期的な通院が途絶えていた。高校
卒業後は学校生活管理指導表の提出が不要となり，また
本人に自覚症状がなく，自身の病状，通院の必要性の理
解度を把握していなかったことがドロップ・アウトの原
因と考えられた。近年では医療の発達に伴い，先天性心
疾患に限らず様々な小児期発症疾患の予後が改善してお
り，小児期発症疾患ではありながらも小児期を超えた長
期のフォローアップが必要となることが少なくない。こ
のため，適切な移行期医療やトランジション，すなわち

表２−１　Scimitar症候群の妊娠分娩に関する過去の症例報告と本症例（scimitar症候群の診断時期，全身状態）

EF: ejection fraction（左室駆出率），TR: tricuspid regurgitation（三尖弁逆流），RA: right atrium（右房），
RV: right ventricle（右室），PA: pulmonary artery（肺動脈），PAH: pulmonary arterial hypertension（肺高血圧），
MR: mitral regurgitation（僧帽弁逆流），N/A: not available

表２−２　Scimitar症候群の妊娠分娩に関する過去の症例報告と本症例（妊娠分娩経過）

*文献９では１症例の２回の妊娠分娩が報告されている。
硬麻：硬膜外麻酔，VD: vaginal delivery（経腟分娩），CS: cesarean section（帝王切開），N/A: not available
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小児期医療から成人期医療への移行の必要性が指摘され
ており，日本小児科学会も「小児期発症疾患を有する患
者の移行期医療の関する提言」を発表している14）。本提
言では，基本的な考え方として，「患者本人が理解力と
判断力に応じた説明を受け，決定しまたは意見を表明す
ることができることが重要である」としている。また妊
娠・出産に関しても触れられており，「原疾患の専門診
療科の医師・看護師のみならず，女性科・母性内科・産
科の医師・助産師・看護師，麻酔科医，遺伝カウンセリ
ング部門すべてが連携し，総合的な支援体制を整える必
要がある」と多職種連携の必要性が記載されている。当
院では，2008年よりACHD患者の専門外来を心臓病セン
ターに開設し，2013年より小児科・循環器内科で月１回
の合同カンファレンスを開始，2017年より産婦人科も定
期的に参加する中で，トランジションのみならずプレコ
ンセプションケアの需要が明らかとなっている。今後，
先天性心疾患をもつ女性の妊娠がさらに増加することも
予測され，多職種と連携しながら，患者本人を含めた早
期からの段階的なプレコンセプションケアの提供が必要
と考えられた。

結　　　語

　Scimitar症候群術後であり，定期通院が途絶えていた
症例の妊娠分娩管理を経験した。幸い，本症例では肺高
血圧や右心不全をきたすことなく，妊娠分娩経過は良好
であった。先天性心疾患症例では成人期に至るまでに，
患者本人を含めたプレコンセプションケアが必要である
と考えられた。
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