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Cardiovascular Imaging In-a-Month

繰り返し失神発作を起こす27歳女性
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症　例 27歳，白人女性，ブラジル出身

主　訴 : 失神発作

家族歴 : 血縁に心疾患を認めず，特記すべきことなし

現病歴 : 7歳時に心雑音を指摘されたが，詳細は不明であった．第1子の妊娠時に初め

て数十秒の失神を数回経験したが，第1子は正常分娩により出産した．2000年6月，第2

子の妊娠36週に同様の失神を生じ，近医を受診した．当院産婦人科を紹介され，同日，

緊急帝王切開術となった．身長151 cm，体重45 kgと小柄．血圧は108/80 mmHgで左右差

を認めず，脈拍は76/min，整であった．心雑音は，胸骨左縁第3肋間を最強点とする収

縮期駆出性雑音（LevineⅣ/Ⅵ）を聴取した．胸部X線写真では，心胸郭比は46%と正常で

あった．心電図は正常洞調律であったが，左側高電位を認めた．術直前の経胸壁心エ

コー図法をFig. 1に示す．
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A 27-Year-Old Woman Suffering
Repeated Syncopal Attacks

Fig. 1
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経胸壁心エコー図法により，大動脈弁は三尖弁で，

弁の開放は良好，心室中隔基部の肥厚や左室流出路

の狭窄も認めなかったが（Fig. 1－A），Mモード心エ

コー図法で大動脈弁の収縮早期半閉鎖を認めた．最

も特異的な所見は，Fig. 1－Bに示すように，収縮期に

大動脈弁直下から“突然”カラーシグナルが出現す

ることである．心尖長軸像でもこのような乱流シグ

ナルの出現を認めた．この血流速度から求める最大

心室－大動脈圧較差は約 60 mmHgと計算された．経

胸壁アプローチでは狭窄物が観察されなかったが，

discreteタイプの弁下狭窄が疑われた（Fig. 1－A）．

経胸壁コントラスト心エコー図法において超音波

造影剤（ガラクトース-パルミチン酸）を使用したとこ

ろ，Fig. 2－Aに示すように膜状の狭窄輪と考えられ

る陰影欠損が左室流出路に認められた（矢印）．引き

続いて行われた経食道心エコー図法では，大動脈弁

直下の左室流出路内に膜状の狭窄輪が明瞭に認めら

れた（Fig. 2－B）．その後の心臓カテーテル検査では，

圧較差は52 mmHgであった（Fig. 3）．以上により，成

人例としてはまれな先天性限局性大動脈弁下狭窄と

診断した．

大動脈弁下狭窄は，大動脈弁下の線維帯による左

室流出路狭窄が特徴的で1），Kellyら2）により，大動脈

弁直下に存在する薄い限局性の模様線維輪による狭

窄で，左室流出路自体の狭窄を伴わないⅠ型と，左

室流出路に線維性および筋性肥厚が存在する左室流

出路狭窄のⅡ型に分類されているが，本症例は経胸

壁コントラスト心エコー図法や経食道心エコー図法

により，大動脈弁直下に存在する模様の狭窄輪が描

出されⅠ型と診断した．本症の成因としては，心球

の不完全な退縮3）や僧帽弁前尖を形成する心内膜症の

異常発達4），僧帽弁の過剰弁組織5）や付着異常6）など，

いまだ一定の見解を得られていない．経胸壁アプ

ローチにより大動脈弁直下の小さい狭窄物をとらえ

るのには限界があるが，弁直下からのカラーシグナ

ルの突然の出現は，本症の特異的所見といえそうで

ある．

Diagnosis : Congenital discrete subaortic stenosis, Kelly

Type I : membranous type 
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Fig. 3

Fig. 1 Transthoracic echocardiograms showing the left
ventricular tract（A）, and abrupt acceleration flow
just below the aortic valve（B）

Fig. 2 Enhanced transthoracic echocardiogram showing
a discrete membrane silhouette in the left ventric-
ular outflow tract（A）,  and transesophageal
echocardiogram showing a discrete membrane

just below the aortic valve（B, arrow）
AV＝ aortic valve ; LV＝ left ventricle ; MV＝
mitral valve.

Fig. 3 Simultaneous measurements of left ventricular
（LV）and aortic（Ao）pressure showing a pressure

gradient of 52mmHg


