
 

 

 

 

概念・定義  
 

 左右の心室の間の壁である心室中隔に孔のあいている先天性心疾患。

心室中隔は膜様部中隔と筋性部中隔に分けられ、筋性部中隔は更に流入

路中隔、肉柱部中隔、および流出路（漏斗部）中隔に分けられる。これ

らの部位に欠損孔が認められる。欠損孔の大きさ、位置により臨床症状、

治療方針が異なる。肺高血圧の合併がなく、左右短絡が少ない例では原

則として外科治療の適応はなく、感染性心内膜炎に注意しながら経過観

察する。大動脈弁の嵌入逸脱をともなう例では小短絡であっても外科治

療が必要となることがある。肺体血流量比が 2.0 以上で多呼吸、哺乳障

害、体重増加不良、気道感染の反復などの症状がある場合には内科治療

と手術を行う。肺高血圧を合併した例では症状が軽微であっても 6カ月

以内に心内修復術を行う。肺高血圧がなくとも肺体血流量比が 2.0 以上

で左室容量負荷所見を認める場合には就学前に心内修復術を行うことが

多い。  

 

告示 
番号 31 慢性心疾患  

疾病名 心室中隔欠損症  

 

心室中隔欠損症  
 

しんしつちゅうかくけっそんしょう 
 

 

 

症状  
 

 小欠損の場合には心雑音が聴取されるだけで、自覚症状はまったくな

い。雑音は 2/6～4/6 度の汎収縮期性雑音で、最強点は第４肋間左縁であ

る。II 音は正常で拡張期雑音はない。大欠損の場合には、乳児期早期から

心不全を生じることが多く、呼吸数増加、哺乳不良が必発である。体重

増加不良、発汗、蒼白で冷たい皮膚を認め、呼吸器感染症を合併した場

合は呼吸状態がしばしば悪化する。太い肺動脈が気管支を圧迫し気管支

閉塞を合併すると喘鳴と呼吸困難の発作を生じる。大欠損の場合には小

欠損に比べて収縮期雑音は小さいが、多量の左右短絡を反映して心尖部

に拡張期雑音を聴取する。肺血管抵抗が高くなると収縮期雑音は逆流性

から駆出性となり、雑音は小さく、かつ短くなる。肺野で小水泡音がき

かれる。心不全のある場合には右肋骨弓下に肝臓縁を触れる。浮腫を生

じることはまれである。多量の左右短絡によって重度の肺高血圧を呈し、

生後６ヵ月ごろから肺血管閉塞性病変が進行する。 

 漏斗部や膜様部の大動脈弁に接する位置にある心室中隔欠損では、左

右短絡量は少なくとも大動脈弁の嵌入逸脱による大動脈弁閉鎖不全が問

題となることがある。 

 胸部エックス線では肺血流量増加の程度に応じて肺血管陰影が増強し、

心陰影は拡大する。肺高血圧をともなう大欠損では右房・右室も拡大す

る。肺血流量増加が軽度の小欠損では異常所見を認めないこともある。 

心電図では左右短絡により肺血流が増加している例では左室肥大となる。

肺高血圧を伴う場合には右室肥大も生じ両室肥大となる。肺血管閉塞性

病変が不可逆的な Eisenmenger 症候群では右室肥大だけが残る。 



 

 

 心エコーでは左右短絡量に応じて左房と左室が拡大する。肺高血圧を

合併した場合には右心系の拡大を認め、肺動脈圧の程度に応じて心室中

隔は収縮期に扁平化する。ドプラエコーにより短絡血流を描出すること

により欠損孔の部位を診断できる。また、短絡血流の最高流速を測定す

ることにより左右心室間の収縮期圧較差を推測したり、断層心エコー図

との組み合わせでおおよその肺体血流量比を計算することができる。 

 大動脈弁の嵌入逸脱およびこれにともなう大動脈弁閉鎖不全の評価に

は心エコー検査が有用である。 

 心臓カテーテル検査では血液酸素飽和度が右室で上昇している。小欠

損では左室造影で心室中隔を介するジェット状の短絡血流を認める。中

等度の心室中隔欠損では肺動脈と右心室の収縮期圧が 30～50mmHgと

上昇し、肺体血流量比は 1.5 から３である。左室造影では大量の造影剤

が心室中隔欠損を通り、右室と肺動脈へ流れる。大きい心室中隔欠損で

は右室と肺動脈の収縮期圧が左室・大動脈の圧にほぼ等しい。肺動脈拡

張期圧は大動脈拡張期圧より低い。 

 小さい心室中隔欠損では心臓・大血管の内圧は正常で、肺体血流量比

は 1.5 未満である  

 

治療  
 

 肺高血圧の合併がなく、左右短絡が少ない例では原則として外科治療

の適応はなく、感染性心内膜炎に注意しながら経過観察する。大動脈弁

の嵌入逸脱をともなう例では小短絡であっても外科治療が必要となるこ

とがある。肺体血流量比が 2.0 以上で多呼吸、哺乳障害、体重増加不良、

 

 

気道感染の反復などの症状がある場合には内科治療を行う。第一選択薬

はフロセミド等の利尿薬である。パリビズマブによるRSウィルス感染予

防も重要である。 

 肺高血圧を合併した例では症状が軽微であっても 6カ月以内に心内修

復術を行う。肺高血圧がなくとも肺体血流量比が 2.0 以上で左室容量負

荷所見を認める場合には就学前に心内修復術を行うことが多い。 

 肺血管抵抗が8単位・m2以上で肺血管閉塞性病変が疑われる場合には、

100%酸素や一酸化窒素吸入により肺血管閉塞性病変の可逆性を評価し

た上で心内修復術の適応を検討する。一般にこれらにより肺血管抵抗が 7

単位・m2以下に低下するようであれば適応ありと判定されるが、肺生検

による詳細な検討が必要なこともある  
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/4_44_56.html 

 


