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プロポフォール、レミフェンタニル、デクスメデトミジンを用いて行った
Noonan症候群の麻酔経験
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Noonan症候群患児に対する二度の周術期管理（肺

動脈形成術,鼠径ヘルニア根治術･精巣固定術）を経験

した．手術中はプロポフォール，レミフェンタニル

を使用し，終始血行動態は安定して推移した．デクス

メデトミジンの鎮静下で抜管は容易であり，抜管後も

デクスメデトミジンを持続投与して良好な鎮静を得る

ことができた．小児特殊疾患患児における上記三薬に

よる周術期管理の有用性が示唆された．
（臨床麻酔２００９；３３：1145-9）
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Noonan症候群は特異的顔貌（短頚，小顎症，

眼険下垂など)，心奇形（肺動脈弁狭窄，心房中

隔欠損など)，肥大型心筋症，精神発達遅滞など

を特徴とする先天性疾患である．麻酔上の問題点

として挿管困難症（短頚，小顎症，高口蓋など)，

心奇形，肥大型心筋症，精神発達遅滞などが挙げ

られる．今回，本症候群の肺動脈形成術および

鼠径ヘルニア根治術，精巣固定術の周術期管理に

プロポフォール，レミフェンタニル，デクスメデ

トミジンを使用した症例を経験した．
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症例

在胎４０週１日，経I室分娩で体重３，０１５９で出生

した．日齢５日で心雑音を指摘され,心エコー検査

で肺動脈弁上部の狭窄を認め，肺動脈弁狭窄症

(PS）と診断された．このときの肺動脈弁上部

血流速度(Vmax）は１．６ｍ/secであった.経過観察

されていたが，生後４カ月時に心雑音が増強し，

心エコーでＰＳの悪化(Vmax＝3.3ｍ/sec)が確認

されたため当院小児科に紹介受診となった．生後

７カ月時の心臓カテーテル検査では,肺動脈弁上部

に狭窄を認め，肺動脈弁圧較差５４ｍｍＨｇ，右室

駆出率79％，左室駆出率７０％であった．肺血流

シンチは，右：左＝５８：４２とほぼ均等であった．

以降も心エコーによる経過観察を継続し,生後１歳

４カ月時に肺動脈形成術を予定した．

出生時より先天性奇形症候群が疑われ，肺動脈弁

狭窄，眼間解離，縮小顎症，短頚，耳介低位など

よりNoonan症候群と診断された．生後７カ月で

染色体検査を施行されているが，染色体上は正常

男性型であった．Protein-tyrosinephosphatase，

non-receptortypell（ＰＴＰＮ１１）遺伝子の異常

は認められなかった．

また，生下時より右停留精巣を認めており，生
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