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抄　　　　　録

5p- 症候群は第 5 常染色体の短腕の欠損によって全身に種々の障害をもたらす染色体異常症候群の 1
つである．乳幼児期に子猫のような甲高い声を認めるため cat cry syndrome（ねこ鳴き症候群）とも
呼ばれている．今回われわれは，心室中隔欠損症（以下 VSD）を合併した 5p- 症候群患者の歯科治療
時の全身麻酔を経験した．患者は 37 歳男性（身長 150 cm，体重 40 Kg）で下顎右側水平埋伏智歯の診
断により全身麻酔下での抜歯術が予定された．出生時に 5p- 症候群と確定診断され，そして先天性心疾
患も合併していた．心疾患は内服治療による対処療法のみが行われ，根治術は施行されていなかった．
患者は重度の精神発達遅滞があり，歯科治療に対して協力できなかったため，全身麻酔下での治療が
計画された．麻酔導入はミダゾラム 2.5 mg，フェンタニルクエン酸塩 50 ㎍，レミフェンタニル塩酸塩
0.1 γで静脈持続注入し行った．そしてロクロニウム臭化物 40 mg により筋弛緩を得た後，ノーマル
チューブを挿管した．挿管困難度はグレード 2 であった．麻酔維持は空気，酸素，プロポフォールで行っ
た．循環動態はおおむね安定し．SpO2 と ECG も正常範囲内で臨床的問題となることはなく，手術時
間 20 分，麻酔時間 80 分で終了した．

VSD を合併した 5p- 症候群患者の歯科治療時の全身麻酔管理を経験した．先天性心疾患患者の管理
には，病期の進行に応じた周術期管理が必要であり，循環器内科と連携を図ることを再確認した．
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緒　　　　　言

5p- 症候群は第 5 常染色体の短腕の欠損に
よって小頭症，小顎症，発達の遅れ，筋緊張低
下を主徴とする染色体異常症候群の 1 つであ
り，乳幼児期に子猫のような甲高い声を認める
ため cat cry syndrome（ねこ鳴き症候群）と

も呼ばれている 1）～ 4）．また精神遅滞を伴い 5），6），
先天性心疾患，唇顎口蓋裂などの顎顔面先天異
常や生殖器異常を合併していることも少なくな
い 1）～ 4）．多くは成人まで生存し小児期の死亡
率も減少しているものの，出生時より先天性心
疾患を合併している症例や呼吸器合併症などを
併発している症例は 1 年生存率が低いとも言わ
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高値を示していた他，異常は認めなかった．
3）胸部Ｘ線写真所見：心胸郭比 67％，両側肺

動脈・血管陰影増強を認め，心拡大および肺
うっ血を疑う所見であった（図 1）．

図1：術前胸部レントゲン写真
心胸郭比 67％，両側肺動脈・血管陰影増強を
認めた．

4）心電図所見：心拍数 106 回 / 分，電気軸
+82°，心室性期外収縮，左房拡大，左室肥大
を認めた．

5）心エコー検査所見：心室中隔欠損（膜様部
周囲），左房拡大，肺動脈拡張，肺血流量 / 
体血流量（Qp/Qs）；2.14，左室駆出率（EF）；
55% であった．カラードプラ所見では，肺動
脈弁閉鎖不全症，三尖弁閉鎖不全症は認めず，
欠損孔で左→右シャントを認めた． 

7. 術前経過：全身麻酔管理に先立って，本学循
環器内科で心疾患の精査を施行したところ，心
エコー検査では EF55% であり左室収縮能は保
たれているものの，VSD により左室拡大を認め
るも右室肥大を伴う両室肥大を認めず，カラー
ドプラ所見から Eisenmenger 化は否定的であっ
た．胸部レントゲン所見から肺動脈の拡張と軽

れており 6），周術期においては十分な維持管理
が必要である．

今回われわれは，心室中隔欠損症（以下
VSD）を合併した 5p- 症候群患者の歯科治療時
の全身麻酔を経験したので，若干の考察を加え
て報告する．

症　　　　　例

1. 患　者：37 歳，男性．身長 150 cm，体重 40 kg．
2. 臨床診断：下顎右側水平埋伏智歯
3. 既往歴： 出生時に「ねこ鳴き様」であったこ
とから染色体検査が行われ 5p- 症候群と確定診
断された．VSD を合併していたため，18 歳頃
まで小児科にて内服治療による対処療法が行わ
れていたが，その後は内服治療が中断し未通院
となっていた．20 歳代前半に動悸と呼吸苦が出
現し，再度，同病院の循環器内科にて加療開始
するも内服状態が不良であった．33 歳から近医
よりスピロノクラトン 25 mg/ 日（利尿薬）と
フロセミド 40 mg/ 日（利尿薬）が処方され，
本学循環器内科から術前よりビソプロロールフ
マル酸塩 1.25 mg/ 日（β遮断薬）が処方され
ていた．
4. 家族歴：特記事項なし．
5. 現 病 歴： 本 学 小 児 歯 科 に て TBI（Tooth 
Brushing Instruction）などの口腔ケア，上下
前歯部の知覚過敏処置など定期的な検診を行っ
ていたが，6 ヶ月前よりプラークコントロール
不良となり下顎右側智歯にう蝕を認めた．鎮痛
剤と抗生剤の内服投与による経過観察がおこな
われていたが，時々，歯痛にみまわれたため対
症療法での継続を断念し，抜歯目的で口腔外科
に紹介され，その際の全身麻酔での管理目的に
当科紹介となった． 
6. 術前検査所見：
1）理学的所見：体格中等度で，栄養状態良好．

聴診上胸骨下部左縁第 4 肋間で縮期性雑音を
認め Levine 分類でⅡ / Ⅵ度であった． 

2）血液検査所見：血清アルブミン（Alb）8.2 
g/dl，血中尿素窒素（UN）21.0 mg/dl，血漿
フィブリノーゲン（Fbg）444 mg/dl と軽度
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度うっ血を認めることから肺高血圧が疑われた
が，日常生活で易疲労があるもののチアノーゼ
は認められず，呼吸苦もなく（NYHA分類II度），
SpO2 は 97 ～ 98％と保たれているので，短時間
の全身麻酔は可能であると判断した．
8. 麻酔経過：左前腕に 22 ゲージの末梢静脈路
確保し，前投薬としてミダゾラム 2.5 mg，硫酸
アトロピン塩酸塩 0.2 mg を静脈投与した．さ
らに，麻酔導入に先立ちフェンタニルクエン酸
塩 50 ㎍ 静脈投与およびレミフェンタニル塩酸
塩を 0.1 γで静脈持続注入を開始した．麻酔導
入 は TCI（target-controlled infusion） ポ ン プ
を用いてプロポフォール 5.0 ㎍ /ml の静脈投与
で急速導入し，ロクロニウム臭化物 40 mg 静
脈投与 により筋弛緩を得た後，経口気管挿管
した．気管挿管後，直ちに感染性心内膜炎予防
のためアンピシリンナトリウム 2 g を静脈投与
した．麻酔維持は空気 3 L/min，酸素 1 L/min，
プロポフォール 2.5 ㎍ /ml による完全静脈内麻
酔で行い，さらにフェンタニルクエン酸塩 50㎍ 
静脈追加投与，レミフェンタニル塩酸塩 0.1 ～ 0.2
γで静脈持続注入し維持した．術中，心室性期
外収縮が散発したものの，バイタルサインの大
きな変動もなく全身麻酔管理下で抜歯処置が施
行された．

麻酔覚醒は，開眼，十分な自発呼吸とスガマ
デックス静脈投与により筋弛緩薬の拮抗を確認
し，完全覚醒による著しい体動を回避するため
半覚醒状態で抜管した．全身麻酔中，収縮期血
圧 80 ～ 112 mmHg， 拡 張 期 血 圧 43 ～ 70 
mmHg，心拍数 98 ～ 120 回 / 分，SpO2 97 ～
98% と安定して経過し，致死的不整脈の出現も
なく終了した．麻酔時間 1 時間 20 分，手術時
間 20 分，術中補液 350 ml であった．病棟へ帰
室後，経過良好で同日夕方には経口摂取開始，
モニタ装着終了となり独歩可となった．術後の
経過も良好で翌日退院となった．

考　　　　　察

5p- 症候群とは，乳幼児期に猫の鳴き声に似
た啼泣を特徴とし，小頭症，小顎症，発達の遅れ，

筋緊張低下を主徴とし，斜視，先天性心疾患や
知的障害を伴う染色体異常であり，発生率は
1/5,000 ～ 50,000 と言われている 1）．

現在，低年齢や知的障害者など歯科治療に協
力が得られない，あるいは，成人でも歯科治療
による循環器系への負荷増大による基礎疾患の
増悪を予防するため全身麻酔下で歯科治療を行
うこともある 7），8）．本症例も重度の精神発達遅
滞があり，通常の方法による局所麻酔下での埋
伏歯抜歯は不可能と考え，口腔外科から全身麻
酔下での管理を依頼された．

精神遅滞などを伴った患者の麻酔前投薬の使
用は，鎮静薬の経口投与，あるいは症例により
期待する鎮静効果が得られないため使用しない
事もある 9 ～ 11）．2016 年以降，当科でも麻酔前
投薬は用いられておらず，前投薬の使用につい
ては，病院施設の環境や症例により様々である．
本症例においても，術前診察で麻酔前投薬によ
り期待する効果が得られないと判断し，手術室
に母親と同伴し入室することで対応した．

また，本症例は成人の先天性心疾患併存例で，
肺高血圧症，うっ血性心不全，VSD を合併し
ていた．VSD は，欠損孔の位置により，膜性部
型，円錐部型，筋性部型に分類（Kirklin 分類）
され，膜性部型は高位 VSD とも呼ばれ最も頻
度が高いとされている 12），13）．欠損孔が小さい
ものは無症状あるいは自然閉鎖する症例もある
が，一般的に VSD は，左右心室間の交通によ
り高圧の左心室から低圧の右心室に左→右シャ
ントが生じると，右室の心拍出量が増加し，肺
動静脈，左心房，左心室と容量負荷が生じ両心
室肥大となる 12），13）．さらに，肺血流増加が持
続し肺血管抵抗上昇により肺高血圧となると右
→左シャントが生じ，チアノーゼ，易疲労，胸痛，
失神などを生じる Eisenmenger 症候群を呈す
る 12），13）．

本症例も膜性部型（中等大の欠損孔 14.9 mm）
の VSD で Eisenmenger 化はしていなかったも
のの，左→右シャントにて肺血流量が増加して
いる症例であり，現在まで根治術を施行するに
は至らず，病期の進行に対処するのみであった．
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したがって，周術期に何らかの心イベントを引
き起こす危険があり，全身麻酔管理には細心の
注意が必要と思われた．

そこで，全身麻酔管理上の問題点として，特
に循環と呼吸の管理，感染性心内膜炎の予防，
そして内服薬の休薬の是非への配慮が必要と考
えた（表 1）．

肺血流量増加を伴うVSD の左→右シャント量
は，肺血管抵抗と体血管抵抗に影響される 12）～ 14）．
吸入麻酔薬のセボフルランは肺血管抵抗も体血
管抵抗も低下させるが，プロポフォールは肺血
管抵抗への影響は少なく体血管抵抗を低下させ
る 12）～ 14）．本症例は，左→右シャントにより肺
血流量が増加していたため左→右シャント量の
更なる増加を防ぐ必要があった．そこで肺血管
抵抗を維持し体血管抵抗を下げる目的で全身麻
酔薬にプロポフォールを用い，さらにフェンタ
ニルクエン酸ナトリウム，レミフェンタニルを
併用し循環動態の安定化に努めた．

不整脈の対策として①抗不整脈薬の準備（カ
ルシウム拮抗薬；ベラパミル，ジルチアゼム，
カリウムチャネル遮断薬；アミオダロン，ナト
リウムチャネル遮断薬；リドカイン塩酸塩，β
遮断薬；ランジオロール，抗コリン薬；アトロ
ピン硫酸塩，強心薬；ジゴキシン），②経皮的ペー
シング可能な除細動器の準備を行った．

また 5p- 症候群は，下顎の劣成長，喉頭低形成，
喉頭・声門狭窄 15）などによるマスク換気困難

や挿管困難 16）が挙げられる．本症例は，術前
診察で下顎の劣成長を認めたが，喉頭展開の難
易度を評価する Mallampati 分類は Class Ⅱ /
Ⅳであった．しかし，気道確保困難や挿管困難
も想定されたため，経口エアウェイ，ビデオ喉
頭鏡，気管支ファイバースコープを準備して全
身麻酔導入を行った．幸いにも麻酔導入後，マ
スク換気も良好で通常の喉頭鏡を用いて喉頭展
開したところ，喉頭の見え方を定量化した
Cormack 分類において Grade Ⅱ / Ⅳであり挿
管困難ディバイスを用いることなく挿管が可能
であった．

さらに，全身麻酔中の高濃度吸入酸素による
換気は肺血流量を増加させる 12）～ 14）ため，吸
入酸素濃度を高濃度にせず通常の 40％に設定
した．また全身麻酔中の PaCO2 の低下は肺血
管抵抗を低下させ肺血流量を増加させる 12）～ 14）

ため，過換気にならないように適切な PaCO2

で管理にすることで肺血管抵抗を維持した．
また，肺血流量の増加した症例では肺合併症

が起こりやすいとも言われており 12）～ 14），さらに
感染性心内膜炎に関しても弁膜疾患や先天性心
疾患に伴う異常血流などが観血的処置後の感染
性心内膜炎の中等度リスク群に分類されており，
感染性心内膜炎の予防と治療に関するガイドラ
イン（2017 年改訂版）に従って周術期にアンピ
シリンナトリウムを 3 回計 5g 静脈内投与した 17）．

一般的にβ遮断薬の突然の中断は，交感神経

表1：全身麻酔管理上の問題点
1. 循環管理，2. 呼吸管理，3. 感染性心内膜炎の予防，4. 内服
薬の休薬の是非があげられる
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の刺激が高まり反跳性高血圧をきたす恐れがあ
るとされているため 18），ビソプロロールフマル
酸塩は術前からの休薬をせずに内服を継続し
た．結果的に，術中も周術期にわたり特に問題
なく管理し得た．

結　　　　　語

今回われわれは，VSD を合併した 5p- 症候群
患者の歯科治療時の全身麻酔管理を経験した．
本症例は Eisenmenger 化していなかったもの
の，左→右シャントにて肺血流量が増加してい
る症例でありながら根治術を施行するには至っ
ていなかった．したがって，周術期に何らかの
心イベントを引き起こす危険があり，全身麻酔
管理には細心の注意が必要であった．そこで，
全身麻酔薬は体血管抵抗を下げ肺血管抵抗を維
持する目的でプロポフォールを用い，さらに循
環動態を安定化するためにフェンタニルクエン
酸ナトリウム，レミフェンタニルを併用し選択
した．

先天性心疾患患者の管理にあたっては，日常
生活を含めた予備力の把握と病期の進行に合わ
せた周術期管理必要であり，循環器内科と連携
を図ることを再確認した． 

倫理に関する声明

本症例の学術論文発表に関し，保護者への説
明と書面による同意を得ている．

利　益　相　反

本症例にあたり，開示すべき利益相反はない．
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Abstract：5p-syndrome is a hereditary disorder caused by the partial deletion of the short arm of 
the fifth chromosome. It is characterized by a cat-like cry during infancy. We experienced a case of 
dental treatment under general anesthesia for a patient of 5p-syndrome with ventricular septal defect 

（VSD）. A 37- year-old male （height 150 cm, weight 40 kg） patient, diagnosed with horizontal 
eruption of wisdom teeth in lower jaw right-hand side, was scheduled for tooth extraction under 
general anesthesia. He was diagnosed with 5p-syndrome after birth and had congenital heart disease. 
He was only treated with medications by symptomatic therapy and there was no radical operation 
performed. He had a severe mental retardation and could not cooperate for dental treatment, so 
dental treatment under general anesthesia was scheduled.Anesthetic induction was induced by 
intravenous administration of midazolam 2.5 mg, fentanyl 50 ㎍, continuous infusion of remifentanil 0.1
γ and the plasma-targeted target-controlled infusion （TCI） of propofol 5.0 ㎍ /ml. Endotracheal 
intubation using a normal endotracheal tube was facilitated by intravenous administration of 
rocuronium 40 mg. Intubation grade difficulty identified at laryngoscopy was grade 2. Maintenance of 
anesthesia was accomplished by Air, O2　and propofol. His hemodynamics were almost stable in 
intraoperative period. The SpO2 and ECG were within normal range and may not have been a clinical 
problem. The duration of general anesthesia was 80 min, duration of surgery was 20 min, and 
concluded uneventfully. The management of patients with congenital heart disease is necessary for 
perioperative management according to the progress of the stage of the disease. We must also 
establish a cooperation system with cardiovascular medicine to prevent for complications and so as 
not to incur serious condition when complications occurred in the perioperative period.

Keywords: 5p-syndrome, ventricular septal defect, general anesthesia
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