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【症例報告】

Fontan術後25年で発症した乳び胸の一例

小野  隆志1)，森島  重弘1)，中澤  誠2)

財団法人脳神経疾患研究所附属総合南東北病院　1)小児心臓外科　2)小児・生涯心臓疾患研究所

要　旨

　Fontan術後25年で発症した乳び胸の一例を報告する．中心静脈圧の上昇は非外傷性乳び胸発症の
一つの原因であるが，Fontan術後遠隔期の合併症として乳び胸が発症することは文献上見当たらな
い．本症例は三尖弁閉鎖症で6歳時にFontan手術を施行した31歳の女性で，3年前に出産歴がある．
動悸・息切れ・易疲労感を主訴に受診し，レントゲンで右側胸水貯留を認めた．胸水の性状と中性
脂肪の値から乳び胸と診断され，絶食及び中心静脈栄養やソマトスタチンのアナログ製剤であるオ
クトレオチドの使用にても改善しないため，MRIによる胸管の描出後に胸腔鏡下の胸管クリッピン
グ術施行し改善した．
　Fontan術後遠隔期の乳び胸発症の報告はなく，MRIによる術前診断が治療に有用だったたこと
を含めて報告する．

キーワード：Fontan operation, chylothorax, magnetic response imaging, video-assisted 

thoracoscopic surgery

緒  言
　Fontan術後遠隔期に高い中心静脈圧を原因とし
て蛋白漏出性胃腸症を合併することはよく知られ
ているが1)，同様の機序で発症すると考えられる乳
び胸が術後遠隔期に出現することは文献上見当た
らない．乳び胸の内科的治療としては，脂肪制限，
絶食，中心静脈栄養，胸膜癒着術などに加えて，最
近ではソマトスタチンのアナログ製剤の有効性も
報告されている2,3)．内科的治療に抵抗を示す場合
には外科的に漏出部位を閉鎖するか横隔膜上で胸
管を結紮することで治癒することが多い．ただし，
術中に乳びの漏出部位を同定することが困難であ
ることや，胸管の走行にはanatomic variationが存
在するものの，術前の画像診断が難しいなどの外科
治療上の問題点も多い．今回我々は，Fontan術後
25年の超遠隔期に発症した難治性乳び胸に対し，術
前MRIによる胸管の同定を行い胸腔鏡による横隔
膜上胸管クリッピングを施行し治療し得たので報
告する．

症  例
症例；31歳　女性
主訴；動悸，労作時息切れ，易疲労感
既往歴；

三尖弁閉鎖症の診断で右Blalock-Taussig手術原法
(乳児期)

右心耳－肺動脈吻合によるFontan手術 (6歳時)

3年前に男児を無事に出産している．
　紹介元では，ジゴキシン，ビルジカイニド塩酸塩，
ワルファリンカリウムを処方されており，このため
か，来院時には洞性徐脈であった．
家族歴；特記すべきことなし
現病歴；2013年5月頃から労作時息切れと易疲労感
出現し8月31日に当院を紹介受診，胸部レントゲン
で著明な右胸水貯留を認めたため入院し治療開始
された．前医でのHolter ECGで心拍数150/分の持
続性上室頻拍を認めていた．
入院時現症；身長156.6cm，体重44.8kg，体温35.4

ºC，脈拍62/分整，血圧82/38，SpO2 93%，心音は
ややdistantで，肝臓に叩打痛があった．
入院時検査所見；
　血液検査上，炎症所見・貧血なく，TP 7.0g/dl，
ALB 4.2g/dlと低蛋白血症も認めず．BNP 42.4pg/

mlと軽度上昇していた．
　胸部レントゲンでは右に著明な胸水の貯留を認
めたが，心陰影の拡大は認めなかった (Fig. 1a)．
　心エコーでは，右房および下大静脈の著明な拡張
を認めた．左室駆出率は55%と軽度低下を認めた
が，局所的に明らかな壁運動低下は認めず，僧帽弁
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は軽度の閉鎖不全を示すのみであった．
経過；入院後胸水穿刺施行され510mlの白濁した胸
水が吸引され，胸水中の中性脂肪が280mg/dlと高
値を示したため乳び胸と診断された．胸水穿刺吸引
後に簡易的に測定した中心静脈圧は7mmHgであっ
た．2週間後の胸部レントゲンで再び胸水の貯留を
認めたため，持続ドレナージとともに脂肪制限食を
開始．1日の排液量は1000ml/日前後が持続したが，

苦痛強く持続ドレナージを中止し患者の強い希望
により10月5日一時退院となった．
　10月19日同症状訴え再び入院し1020mlの乳び胸
水を穿刺吸引した．10月25日から持続ドレナージ
と脂肪制限を開始し，1週間後にソマトスタチンの
アナログ製剤であるオクトレオチド開始．更に1週
間後には絶食と完全中心静脈栄養 (TPN) 管理に移
行した．以後2週間の厳重管理を行うも400～800ml

Fig. 1　Chest X-ray

　　　　　　　　　　　　  a: At the time of the first medical examination

　　　　　　　　　　　　  b: 1 year after thoracic duct clipping

　　　　　　　　　　　　      4 clipps recognized in the dashed line circle

Fig. 2　Amount of drainage in the second hospitalization
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/日の排液が持続するため (Fig. 2)，内科的治療の限
界と判断し外科的治療となった．11月19日MRIで胸
管の走行を確認し，11月25日胸腔鏡下胸管クリッピ
ング術施行した．
MRI所見；1.5テスラのMRI装置を用い，magnetic

response cholangiopancreatography (MRCP) の
撮像法を縦隔に応用して胸管を撮像した．左右の胸
管が存在するanatomic variationが認められたが，
左上部で合流し左静脈角に流入する所見が得られ
(Fig. 3)，右胸管を横隔膜上で結紮することにより右
胸腔への乳びの漏出を減少させることは可能であ
ると判断した．
手術所見；胸腔鏡による右胸腔の観察では，Blalock-

Taussig手術によると思われる癒着が上葉を中心に
高度に認められたが下葉の癒着は軽度で，剥離して
横隔膜と椎体による壁側胸膜の隆起を同定するこ
とが可能であった．手術3時間前に牛乳を摂取して
もらうことにより術中に乳びの漏出部位確認を試
みたが，乳びの貯留は確認されるものの漏出部位は
同定できなかった．横隔膜直上で椎体前面の壁側胸
膜を縦切開し，奇静脈と下行大動脈，食道との位置
関係から右胸管を同定し4か所クリッピング施行
(Fig. 4)，fibrin glueを塗布して手術を終了した．
術後経過；術後右胸腔の排液量は次第に減少，術2日
後に脂肪制限食再開してもその1週間後には100ml/

日程度となり (Fig. 2)，術後9日にドレーンを抜去し
た．術後2週間で脂肪制限も解除したが胸水の再貯
留認めず，12月15日退院となった．術後外来での経
過観察中レントゲン上のわずかな胸水再貯留を認

めることがあったが，経過観察中に消失し1年経過
後も再発を認めていない (Fig. 1b)．

Fig. 3
Preoperative MRI showing the right thoracic duct

(arrow) and the left thoracic duct (arrow head) from

cisterna chyli (arrow of long dashed tail) to the left

in the supraclavicular region (arrow of long tail)

Fig. 4　Intraoperative photograph showing the thoracic duct clipped
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考  察
　乳び胸はおもに胸管の損傷によりリンパ液が胸
腔内に貯留した病態である．先天性心疾患の術後急
性期発症の原因としては，胸管やリンパ管の手術操
作による直接損傷部からのリンパ液漏出と，中心静
脈圧の上昇により胸管から静脈系への流入が障害
され胸管から胸腔へのリンパ液漏出が引き起こさ
れるメカニズムが考えられている．特にFontan手
術は術後中心静脈圧が上昇しやすいため，乳び胸を
発症しやすいと言われている4,5)．
　また，Fontan手術の遠隔期合併症には，不整脈，
血栓塞栓症，心不全，蛋白漏出性胃腸症，肝障害，
plastic bronchitisなどがあり，術後患者のQOLに大
きく影響している6)．なかでも蛋白漏出性胃腸症は
慢性的な中心静脈圧上昇に原因する間質リンパ管
拡張が消化管への蛋白漏出を引き起こすと考えら
れており，乳び胸発症の原因に類似している．しか
し，Fontan術後遠隔期の乳び胸発症の報告は調べ
えた範囲内では見つからなかった．
　本症例では乳児期早期にBlalock-Taussig手術が
施行されておりリンパ管の直接損傷の影響の可能
性は否定できないが，胸腔鏡で確認できたように右
肺上葉の癒着は高度であり，直接損傷が原因である
とは考えにくかった．また，経過中に簡易的に測定
した中心静脈圧は7mmHgと上昇していなかったが
この値は脱水の影響も否定できず，後日脱水補正後
の測定では13mmHgと軽度上昇していたこと，さら
に心エコー上の右房と下大静脈の拡張所見と併せ
て慢性的な中心静脈圧上昇の存在が考えられた．拡
大した右心房が胸管を圧迫し中枢側胸管内圧上昇
を引き起こす可能性も考えられる．しかし，術前
MRIでは胸管の走行する右心房と椎体の間にはス
ペースが存在し，画像上の圧迫所見は得られなかっ
た．当院初診前の前医でのHolter ECGに認められ
た上室性頻拍の持続期間や反復頻度は不明だが，発
作時の体静脈圧上昇が今回の乳び胸発症の引き金
となった可能性は否定出来ない．また，産後経過は
順調であったものの3年前に出産を経験しており，
これが超遠隔期の乳び胸発症に影響した可能性に
ついても不明である．今後の経験の集積を待ちたい．
　次に乳び胸の治療に関してであるが，まず保存的
治療としての脂肪制限食から，絶食およびTPNに移
行することは異論のないところであると思われる．
近年，これらに加えてオクトレオチドの有効性が多
く報告されている2,3)．オクトレオチドはソマトス
タチンのアナログ製剤であり，ガストリン・胃酸分
泌の抑制，胃・小腸蠕動の抑制，胆収縮の抑制，膵
外分泌の抑制，内臓血流の減少から脂肪吸収を抑制

し乳び流量を減少させると推定されている．
　また，ボセンタンやシルデナフィルなどの肺高血
圧治療薬が中心静脈圧を下げるのに有効である可能
性も考えられる．しかし本症例の経過中にもこれら
の使用を行ったが，明らかな効果は得られなかった．
保存的治療が奏功しない場合の選択肢としては，漏
出部閉鎖術，胸管結紮術，胸膜癒着術，胸腔腹腔シャ
ント術がある．術中に乳びの漏出部を同定すること
が困難であること，胸膜癒着術は高度な発熱と疼痛
を伴い再発も多いこと，胸腔腹腔シャントはシャ
ント閉塞や感染の合併症があること7)から胸管結紮
術を選択した．しかし，胸管の走行にはanatomic

variationが多いため術前にその走行を確認するこ
とは手術の成否を左右する重要なポイントである
と思われる．我々はリンパ管シンチグラフィーを施
行したが有効な情報が得られなかったため，MRI装
置を用いMRCPの撮像法を縦隔に応用して胸管を
撮像するmagnetic response thoracicductography

(MRTD) を施行した8)．体幹深部のリンパ本管の内，
左上半身と体腔および下半身を担当する左リンパ
本幹は胸管と言われ，第二腰椎前方に存在する乳び
槽に始まって横隔膜を貫き縦隔を上行して通常は
左静脈角に開口する．しかし，胸管は発生学的に左
右対称の構造物であり，発生の過程で左右胸管の間
で複数の横吻合が生じることにより部分的な発達
と消失が起こり，通常右胸管の上1/3と左胸管の下
2/3が消失し，残った右下2/3と左上1/3が連結して
単一となる．そこで，この過程で様々なanatomic

variationが生じる．40%で二重あるいは三重の胸管
の並走が確認され，静脈への開口も一般的な左静脈
角の他に左右の静脈角に分かれて開口する場合も
存在するとの報告がある9)．よって，外科的に胸管
結紮術を行う場合には術前に胸管の走行を確認す
ることは確実に結紮するためには必須で，MRTDは
非常に有用であった．CT画像とMRTD画像を併せ
て評価することにより，胸管と胸部下行大動脈，椎
体，奇静脈，食道など他の構造物との位置関係を把
握しておくことは，同定の難しいと言われる胸管を
胸腔鏡下の手術でも確実に結紮およびクリッピン
グすることの一助になると思われた．
　Fontan手術後に成人を迎える症例は今後増加し
ていくと考えられるが，中には本症例のように妊娠
出産を迎える症例も増えると思われ，これまで報告
されなかった遠隔期合併症が出現してくることも
想像される．様々な合併症への対応法と病態や原因
究明のためにさらなる症例の集積が必要になると
思われた．
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結  語
　Fontan手術25年後という遠隔期に発症した乳び
胸を経験し治療し得た．Fontan術後患者の遠隔期
QOLを保つためには様々な合併症に対し如何に対
応するかが重要であると思われる．症例の集積と詳
細な検討が今後も行われることを期待したい．
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Chylothorax late after Fontan operation
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Abstract

We describe a case of chylothorax that occurred 25 years after Fontan operation. In
general, nontraumatic chylothorax is often seen early after Fontan operation due to high
central venous pressure. But it has not been reported that chylothorax occurs very late after
Fontan operation. 

This case is 31-years-old woman who underwent a Fontan operation at 6-years-old with a
diagnosis of the tricuspid atresia. She gave birth of a boy uneventfully 3 years ago.  She
visited us for palpitations, shortness of breath, and fatigability. Chest X-ray revealed a
massive right side pleural effusion. As the effusion was milky white and triglyceride level
was high, she was diagnosed chylothorax. She was initially started with medical and
conservative treatment, but with no favorable effects. We then performed thoracic duct
clipping under video-assisted thoracoscopic surgery after magnetic response imaging (MRI)
of the thoracic duct.  The chylothorax improved and she has been well after 1 year of the
clipping.


