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呼吸不全のために気管切開を余儀なくされたPena-Shokeir
症候群 I型患児に対する麻酔管理を経験したので報告す
る。

症　例
　10ヵ月、男児、身長66.8cm、体重5975g。出生前から胎
児超音波やMRI (magnetic resonance image)で羊水過多、胎
児肺低形成が指摘されていたが、在胎36週に心拍の低下
を認め、緊急帝王切開で出生した。出生体重は1,446gと
低出生体重児で、出生後1分と5分のアプガースコアは1
点と3点でありただちに気管挿管による人工呼吸管理が
開始された。この時、小顎症および重度の顎関節拘縮に
よる開口制限を認め、気管挿管が困難であった。その後、
全身の先天性関節拘縮（図1）、側湾（図2）、小顎症を伴っ
た特異的顔貌（図3）、出生前よりの肺低形成（図4）など
の臨床所見よりPena-Shokeir症候群I型と診断された。出
生直後より呼吸の不安定な状態が続き、抜管および挿管
が繰り返されていたが、全て開口障害に伴う挿管困難お
よびマスク換気困難を認めていた。
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要　旨
　Pena-Shokeir症候群I型は、特有顔貌、多発性関節拘縮、
肺低形成などをきたす予後不良の症候群であり、出生後
早期に死亡する症例が多く、過去の本疾患に対する麻酔
報告は少ない。今回、生後10ヶ月を経過し、気管切開術
を余儀なくされたPena-Shokeir症候群I型の麻酔を経験し
たので報告する。Pena-Shokeir症候群I型の麻酔管理では、
顎関節の拘縮と小顎に伴う気道確保困難、マスク換気困
難や肺低形成に伴う呼吸予備能の低下などにより、導入
時の気道確保を含め、周術期の呼吸管理が重要となる。本
症例における麻酔管理は、ケタミンとフェンタニルを用
いた自発呼吸温存下に行い、気管切開術を無事終了する
ことができた。また、Pena-Shokeir症候群I型は悪性高熱
との関連性が指摘されており、本症例では吸入麻酔薬の
使用は避けた。
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はじめに
　Pena-Shokeir症候群I型は、顔面奇形、多発性関節拘縮、
肺低形成をきたす症候群であり、 1974年に初めて報告1)さ
れて以来、現在までに100例ほどの報告しかない稀な疾
患である。出生児12000人に1人の割合で発症し、常染色
体劣性遺伝の遺伝形式をもち、性差はやや女児に多い

（男：女＝2：3）。生命予後は不良な疾患で、ほとんどの
症例が出生後早期に死亡している2)。そのため、 Pena-
Shokeir 症候群 I 型に対する麻酔の報告3)はごく僅かであ
り、いまだその麻酔管理は不明な点が多く、注意を要す
る。
　今回、予後不良ながらも生後10ヵ月が経過し、重度の
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図1　右肘関節・手関節の屈曲拘縮を認める
図1　（気管切開後に撮影）。
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　今回、肺炎を併発し、長期挿管が予想されたため全身
麻酔下に気管切開術が予定された。家族歴に、特記すべ
きことは認めなかった。麻酔前投薬は投与せず、気管挿
管、補助呼吸下に手術室に入室となった。側弯、四肢の
関節拘縮による体位保持の不安定性および制限を認めた
ため、麻酔中は日常生活でとられている体位を基本とし
て、無理のない体位保持につとめた。各種モニタとして
心電図、非観血的動脈圧測定、酸素飽和度計、麻酔ガス
モニタ、体温計を装着した後に、50%酸素吸入自発呼吸
下に、フェンタニル15µgおよびケタミン6mgの静注によ
り麻酔を導入し、ケタミン2mg/kg/時の持続静注で麻酔を
維持した。手術中は、筋弛緩薬は使用せず、麻酔器（ADU
麻酔ワークステーションAS/3、Datex-Ohmeda 社製）に
ジャクソンリースバックを用いた自発呼吸もしくは必要
に応じた補助呼吸により呼吸管理を行った。手術開始後、
気道内分泌物過多が原因と考えられる気道内圧の上昇と
一過性のSpO2 低下を認めたが、頻回の吸引により改善
し、気管切開術を無事終了し、気切孔より内径4.5mmの
気切カニューレを留置した。手術時間は46分、麻酔時間
は110分で、手術終了後ケタミンの持続静注を中止し、患
児は小児集中治療室に搬入された。麻酔中の体温管理は、
室温を30℃に維持し、患者加温システム（ウォームタッ
チ5200、マリンクロット社製）を用いて保温し、麻酔中
体温は37℃前後に維持された。麻酔中の輸液は、ソリタ
T1 号液を輸注ポンプ（テルフージョン輸液ポンプ TE-
161S、テルモ社製）を用いて投与し、総投与量は58mLで
あった。
　小児集中治療室での呼吸管理は人工呼吸器の装着を必
要とせず、患児の自発呼吸で行われ、約1時間後に患児の
自然覚醒を得た。麻酔後2時間くらいは喀痰の分泌が多
く、頻回の吸引を余儀なくされたが、以降喀痰は減少し、
SpO2の低下は確認されなかった。そして、翌日一般病棟
に退出するまでの間、呼吸、循環、体温管理において特
に問題は認めなかった。

図2　脊椎の側弯を認める。

図3　眼間開離、平坦な鼻尖、耳介低位、小顎などの特有の顔貌
図3　を認める（気管切開後に撮影）。

図4　両肺の低形成を認める（気管切開前に撮影）。
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考　察
　重度の肺低形成を伴う致死性先天性奇形の一つである
Pena-Shokeir症候群I型は、出生直後に死亡することが多
く、その麻酔管理に関する報告は少ない3)。しかし、出生
直後より肺の低形成が認められるため4)、長期間の呼吸管
理が余儀なくされ、気管挿管、気管切開などの気道確保
の手段が必要となることが多く、麻酔科にとっては重要
な疾患と考えられる。数少ない報告に記載されている麻
酔管理上の問題点は、関節および顔面の奇形による気道
確保困難である。また、肺低形成のため呼吸予備能の低
下により、麻酔導入などの気道確保時に時間的余裕が制
限される。そして、本疾患は悪性高熱との関連性が指摘
されており、麻酔管理では麻酔薬の選択が重要となる。他
には、全身の関節拘縮に伴う麻酔中の体位保持などの問
題点が挙げられる。
　本症例では、手術室入室時、すでに気管挿管が施され
ており、麻酔導入時の気道確保の問題はなかった。しか
し、小顎、顎関節の拘縮のため過去に施行された気管挿
管において繰り返し挿管困難を認めていた。また、重度
の顎関節の拘縮によるマスク換気困難も認められていた。
Pena-Shokeir症候群I型に対する麻酔管理の報告は、著者
らが知る限りでは中村ら3)が報告したもののみで、彼らの
報告でも患児は手術室入室時に気管挿管されていた。言
い換えれば、これまでにPena-Shokeir症候群I型に対する
麻酔管理を経験した麻酔科医は皆無に近いと考えられる。
もし、気道確保が施されておらず、麻酔導入時に気管挿
管を行わなければならない場合、マスク換気および気管
挿管に困難を要することが十分に予測される。挿管困難
が予想されている小顎症を有する先天性奇形は数多く報
告されているが、本症例のような重度の顎関節症を合併
している場合はマスク換気困難も念頭におかなければな
らない。挿管困難のみならずマスク換気困難が予想され
る症例では、麻酔導入時の気道確保に関して時間的余裕
はほとんど無いと考えられ、麻酔導入前に、気管切開を
含めた緊急気道確保の準備や十分な酸素投与を行い、自
発呼吸下に気管挿管を施行することが望ましいと考えら

れる。本症例のようなPena-Shokeir症候群I型では、さら
に肺の低形成が存在するため、一刻の猶予も無いと思わ
れる。
　Pena-Shokeir症候群I型と悪性高熱の関係を積極的に示
唆する報告は見られないが、本症のような先天性の全身
性多発関節拘縮をきたす疾患として先天性多発関節拘縮
症などでは悪性高熱との関連を疑わせる報告がある5)。そ
のため、本症例における麻酔薬はフェンタニルおよびケ
タミンなどの静脈麻酔薬を選択し、吸入麻酔薬を使用し
なかった。中村らのPena-Shokeir症候群I型の麻酔管理の
報告では、患児が気管支痙攣を繰り返していたため、気
管支拡張作用のあるセボフルランを使用していて、悪性
高熱を引き起こすことなく、無事麻酔を終了している。し
かし、Pena-Shokeir症候群I型と悪性高熱との因果関係が
はっきりしない現況では、セボフルランの使用は好まし
くないと考えた。
　現在までにPena-Shokeir症候群I型に対する麻酔管理の
報告は極僅かであり、確定した麻酔方法はないが、本症
例を通して麻酔導入時の気道確保の困難性を十分に知る
ことができた。
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Abstract
A 10-month-old boy with Pena-Shokeir syndrome type I underwent tracheotomy under general anesthesia. Pena-Shokeir syndrome type

I is characterized by congenital contractures, pulmonary hypoplasia, facial anomalies.  Patients with Pena-Shokeir syndrome type I may

present problems of airway management during anesthetic induction, involving intubation and mask ventilation due to micrognathia,

mandibular joint contracture and pulmonary hypoplasia.  As he had been already intubated before admission of operating room, we did

not experience any problems for airway management during anesthetic induction.  Anesthesia was induced and maintained with fentanyl

and ketamine.  No inhalational anesthetic was used because of possible relation between Pena-Shokeir syndrome type I and malignant

hyperthermia.
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