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猫鳴き症候群(5P－症候群)合併患児の

全身麻酔下歯科治療経験
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AnExperienceofDentalTreatmentunderGeneral

AnesthesiaforaPatientwithCatCrySyndrome
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Thecat'scrysyndrome(5p-syndrome)isahereditarydisorderduetoabnormal

ityofthefifthchromosome.Weexperiencedacaseofdentaltreatmentundergeneral

anesthesiaforapatientwithcat'scrysyndrome.

Thepatientwas7-year-oldgirl.Shewasdiagnosedasthecat'scrysyndromeafter

thebirthunderthecaesareansection,however,thecardiacanomalywasnotamalgam

ate.Shewaspointedoutasspeechdelayandmentalretardationwhenshewas2years

old.Shehadrampantdentalcariesduetopoororalhygiene.However,dentaltreat

mentundergeneralanesthesiawasscheduledbecauseshehadstrongrefusaltodental

treatment.Difficultairwaymanagementwasestimatedbeforegeneralanesthesiabe

causecat'scrysyndromeoftenindicatesnarrowdentalarch,hypoplasiaoflarynx,and

vocalcordparalysis.Then,wepreparedabronchialfiberfortheanesthesiainduction

topreparedifficultventilationandintubation.Generalanesthesiawasinducedbyoxy

gen,nitrousoxide,andsevofluraneunderspontaneousrespiration.Wecouldperform

blindintubationfortunatelythoughwewerenotabletoseetheglottis.Thecomposite

resinfillingwasdonetoseventeethandthedentalpulpcuttingwasdonetofourteeth

undergeneralanesthesiaof2hours55minutes.Herpostoperativeconditionwasstable

andsheleftourhospitalonthenextdaywithoutanyproblem.

Forthepatientwithcat'scrysyndrome,therestricteddentaltreatmentunder

consciousnesshassomerisksbecausethisdiseaseoftenaccompaniesmentalretarda

tionandairwaytrouble.Therefore,intratrachealgeneralanesthesiashouldbeapplied

tosuchacaseforthesafety.However,itwassuggestedthatcat'scrysyndromeoften

amalgamatesdifficultiesofairwaymanagement,laryngoscopy,andintubationinthe

generalanesthesia.Consequently,thepreoperativeairwayevaluationandpreparation
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tothedifficultairwayareessentialbeforethegeneralanesthesia .Additionally,the

periodicoralinspectionandcarearenecessaryforthepatientwithcat'scrysyndrome,

becausethepatientisdifficulttokeepthegoodoralhygiene .

Keywords:dentaltreatment,generalanesthesia,cat'scrysyndrome

緒 言

5p－症候群 は5番 目染色体の部分欠損,ま たは

相互転座によって引 き起 こされる遺伝性疾患であ

る1-3)。ほとんどは親か らの遺伝ではなく,突 然

変異で発症する。新生児期に子猫のような甲高い

声 を認めるためにcat'scrysyndrome(猫 鳴 き症

候群)と も呼ばれる。 この泣き声は幼児期以降に

は消失する。発生率は約20,000人 に1人 の割合で,

男女比は5:7と やや女性に多く,身 体発育遅延

やIQ20～30程 度の重度の知的障害 を伴 うことが

多い。顔貌には,両 眼解離,小 下顎,小 頭,耳 介

低位,外 斜視,内 眼角贅皮,鞍 鼻などの特異的な

所見がみられる。呼吸不全 もしくは心不全を合併

している場合は1年 生存率が低い ものの,重 度の

合併症 を伴なければ多くは成人まで生存する1-3)。

今回,当 院において5p－症候群 を合併 した患児

の全身麻酔下歯科治療を経験 したので,若 干の考

察を加え報告する。

症 例

患 者:7歳 女 児,身 長113cm,体 重17kg,

ASA-PhysicalStatusⅡ 度

診断名:多 数歯鵡蝕

既往歴:帝 王切開下に3,180gに て出生。出生時

に5p－症候群の診断をうけたが,心 奇形の合併 は

なかった。2歳 時には,こ とばや歩行の遅れから

精神発達遅滞 を指摘 された。また,2歳 時に気管

支炎にて4日 間入院 し,5歳 時にも肺炎にて4日

間入院 した既往がある。 日常生活では歩行や食事

は自立 しているが,平 常時の排泄は提示で誘導排

泄を促 し,夜 間時はオムツ使用 している。

術前検査:心 電図,胸 部X線 写真,お よび血液

検査では全身麻酔に問題となる所見は認め られな

かった。

家族歴:特 記事項な し

図1本5p－ 症候群患児の顔貌所見

両眼解離および小下顎症が認められる。

経 過

本患児には,小 下顎症,両 眼離解による5p－症

候群特有の顔貌が認 められ(図1),口 腔内には

V字 状の狭窄歯列弓 を認めた(図2)。 また,5p－

症候群にはしば しば喉頭の低形成や声帯麻痺が認

められることか ら,気 道確保の困難が予想 された

ため,全 身麻酔術前に気管支ファイバーを予め準

備 して全身麻酔に臨んだ。麻酔導入は酸素,亜 酸

化窒素,セ ボフルランを吸入 させ,入 眠後に静脈

路確保 を行い,1/100,000ア ドレナ リン含有4%リ

ドカインによる鼻腔表面麻酔後,4%リ ドカイン

気管内噴霧を行い,喉 頭鏡 にて直視下挿管を試み

た。 しか しながら,予 想通り,小 下顎症と狭窄歯

列弓により直視下による声門確認が不能な状態で

あり,Cormack分 類でGRADE3で あった(図3)。

そこで,そ のまま盲目的に経鼻挿管 を試みたとこ

ろ,幸 いにも挿管ができた。痛みを伴 うような歯
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図2本 患児の口腔内写真

V字 状歯列弓が認められる。

GRADE1 GRADE2GRADE3 GRADE4

図3Cormack分 類

気管挿管のための喉頭展開時に確認できる声門の視

認状態の分類。GRADEが 上がるほど気道確保や気

管挿管が困難になる。本患児はGRADE3で あった。

(除細動 ・気管挿管 救命救急士標準テキス ト追補

版IP87図2-15引 用)

科処置には局所麻酔としてオーラ注Rを 併用す る

ことで,酸 素,亜 酸化窒素,セ ボフルランは比較

的低濃度で麻酔維持することができ,自 発呼吸下

に安定 した循環が得 られた。術後の肺炎や気管支

炎を回避するため,術 中に抗菌薬 としてセブメタ

ゾールナ トリウム1gを 静脈内投与 した。処置内

容は,複 合 レジン充填処置7本,生 活歯髄切断法

4本 施行 し,麻 酔時間は2時 間55分 であった。手

術終了後,気 管チューブを抜去 し,循 環動態,呼

吸状態が安定 した後,病 室に帰室させた。経過良

好にて翌 日に帰宅 となった。

考 察

本症例は,低 年齢かつ精神発達遅滞にて,歯 科

治療に対する拒否行動が強 く,協 力が得 られない

ために,意 識下の治療 は困難であった。歯科治療

に協力が得 られない小児や知的障害児者に対する

身体抑制下歯科処置は,以 後の通院を拒否する可

能性が高いだけでなく,高 率に誤嚥や窒息による

心停止や死亡症例が報告 されてお り4),身 体抑制

下の開口にて気道狭窄が起 きることが示唆 されて

いる5)。特に5p-症 候群では,し ば しば小下顎症,

V字 状狭窄歯列弓,喉 頭低形成,声 帯麻痺などを

伴 うために,身 体抑制下の意識下治療は通常の患

児 よりリスクが著 しく高いと思われた。 さらに,

5p-症 候群では気道の異常から,健 常者 より誤嚥

の危険性が高いとされ1-3),本 患児においても,

肺炎と気管支炎の既往がみ られてお り,喉 頭低形

成,声 帯麻痺の関与が示唆 された。知的障害 を有

す る患者の行動調節法 として静脈内鎮静法 を適応

に してい る施設 も散見 され る3)。しか しながら,

静脈内鎮静下では,術 中の出血,タ ービンの注水,

器具等の誤嚥の可能性がさらに高くなり,ま た,

鎮静により舌根沈下が助長 され,低 酸素症の危険

性 も増加するとともに,そ れに伴い不隠症状が誘

発される可能性もある。以上の理由か ら,本 患児

は気管挿管による確実な気道確保下に歯科治療を

行うことが適切と考 えられ,全 身麻酔下歯科処置

を選択 した。

しかしなが ら,全 身麻酔法において も気道に関

する特別な注意が必要 となる。すなわち,5p-症

候群の口腔内所見 として小下顎症,喉 頭低形成,

喉頭狭窄,長 く湾曲した弁状の喉頭蓋,狭 窄歯列

弓があるため1～3),気道確保困難や,気 管挿管 困

難が予想 され,そ れに対 して気管支ファイバース

コープなどの準備は不可欠 と思われる。実際,本

症例で も喉頭鏡による直視下の気管挿管は不可能

であ り,麻 酔導入後の喉頭展 開でのCormack分

類でGRADE3で あった。 したがって,喉 頭展開

時には喉頭蓋先端 しか確認できなかったため,ま

ず盲 目的気管挿管 を試みたところ,幸 いにも挿管

す ることができた。今回は気管支 ファイバ ース

コープを用いずに挿管することがで きたが,5p-

症候群では換気困難や挿管困難に対す る十分な準

備が必要 と思われた。また,術 前に,CTや 気管

支ファイバースコープによる気道評価なども行っ

ている施設もみ られる3)。

知的障害児者の口腔衛生状態は健常者 と比べて

清掃性が劣る。 さらに,5p-症 候群の口腔内の特

徴 として,V字 状狭窄歯列弓による歯列不正や咬
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合異常があり,舌 の運動も妨げられることか ら,

さらに自浄性や清掃性が低下 し,騙 蝕に罹患 しや

すいと思われる。 このような症例では,家 庭内や

施設内でのブラッシングのみでは清掃が不十分 と

なりやすいため,定 期的に来院して頂 き,口 腔内

検査や清掃を行い,騙 蝕が重症化 しない段階で充

填などを行 うなど,定 期的メインテナンスが重要

であり,症 例によっては全身麻酔の適応 も考慮す

べ きと思われる。

結 語

5p－症候群の患者は しばしば知的障害や気道 ト

ラブルを合併するため,意 識下の抑制歯科処置は

種々のリスクがある。よって,こ のようなケース

には安全のために気管内挿管下の全身麻酔が適応

されるべきである。しか し,全 身麻酔では,気 道

確保,喉 頭展開,気 管挿管が困難となることが示

唆 される。 したがって,全 身麻酔前の気道評価 と

気道確保困難への準備が不可欠であ る。また,

5p－症候群 は口腔衛生 が保たれに くいため,定 期

的診査やケアが必要である。
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