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Twenty-year old male was admitted to Kyoto University Hospital complaining of 

cyanosis and clubbed fingers. On physical examinations, systolic murmur was heard best 

at left sternal border of fourth intercostal space and it radiated to the apex. 

His electrocardiogram showed complete right bundle branch block and cardiac enlarge-

ment was found in his chest X-ray. Ebstein’s anomaly was confirmed by the findings 

of cardiac catheterization and selective angiography which revealed enormously dilated right 

atrium and downward displacement of tricuspidal leaflets. With the aid of extracorporeal 

circulation, replacement with Starr-Edwards caged ball valve 4 M was performed after 

excision of the normally and abnormally positioned leaflet of tricuspid valve. 

The patient had an uneventful postoperative course except several episodes of arrhy-

thmia. Two months after operation, cardiothoracic ratio of the patient reduced considerably 

and hemodynamic status is excellent. 
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1.はじめに

Ebstein's anomaly lζ対する外科的治療は約 15年前

より極々試みられてレそか， lCJli~ ＼ 1:1 ：：月 Barnard1 ）が

二尖弁の切除と右房と右室聞の本来の線維輸に人工弁

を設脅する術式により本症の心機能を著明lζ改？干し＇（＇.J

たと報告したζとにより本症の外科的治療は従米の

falkiti¥・eなものから corr町 tiv＜・なものへと発展した段

附にたちいたった．

最近われわれも日州・in＇、 anomalyと術前診断を確

定し得た l症例lζ対して人工心肺を使用し直視下lζ三

尖弁を切除し， 日t川 1-Edwardsの cageddisc valve 4 

Mをtl'.-h1'iし臨床促状の若明な改善を得たので報告す

る．

2.症 例

20才の男rで！必1正労＇／＇／：，チアノーセーを主訴として＊
院した患者で入院時所見は左前胸部の膨降，肢末端の

程度のチアノーゼと clubbedfi『1gersぷ： toes.を有し

心尖部からk~＼ l肋聞にかけて最強点を有するl卯H:l性

収納期維音を聴取す．心尖部で Levine：！度の前収納

期雑音を聴きまた第 3 省およひ~＼ 4音を認めた.1≫<11 

は術前心音図を＇i、す．図2＇ζ示す如く胸部X線の前後
像で CTR=O.72と著明lζ 心陰影が拡大しておりその
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図 1 術前心音図

図2 術前胸，＇－；j~x 1~~前後｛象 図3 Hi前胸部X線沿l1;-1(1'1. 
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る．図5の如く心泊図は右脚ブロックを示し， p］＼延

長を認めP波は V2で特lζ高く，尖っている.x、Ai'11r11
液所見は赤血球： 534x 104，ヘマトクリツト :i~ ＂u ，血

色素lO:i0o，白血球6900，十1'£R:!:!.3 x 104で軽度の赤血

球昨！多を認めだ．右心カテーテル所見は表1！乙示す如

くであり動脈血駿素飽和度の軽度の低下と心房中隔欠

損を確かめ得た．又図6の如く右房化右心室の圧rli!線

をn’！日（こ選択的心血管造影lζて，1'-<17.図Hの如く巨大

Ebstein’s Ano ma I、lと対する人工弁移植術の経験

形状は球形であり，又所謂vascularpedicle は狭い．肺

血代陰影はやや減少している．図3は第1斜f1＇（，図 4

は第 2 斜伎を＇）•＇.J. 第 1 れ｛ i'i:, Ci'¥2斜佼共lζ後方への

心陰影の拡大が認められるが第 1$'IN：！ζ於ける食道へ

の圧迫の程度から見て左房の拡張とは考えられず，第

2 j;J｛＼＇（での後方拡大も左室の拡張によると考えるより

著明な右側の拡大による左室の後方転位と考えられ

右心力テーテル所見
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表 1

o" consumption : 18') ml/min. 
Qpa = 2. 7511/min. Q, = 3. 109 l/m 

L→R (0. 190 !/min.) : 6. 9% of Qpa. 

R→L (O. 5481/min.) : 17. 6% of Qs. 
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図6 1i心力テーテル圧曲線

図7 i翠抗的心血管j笠影（その 1) 
造影剤の右房内注入により巨大な右房，

三尖弁の転位像を認めた．

な右IJ；，三尖弁の紙作｛象を認めた．又l而動脈幹が極め

て細く右房内造影剤が長時間停滞し図8の如く右室内

lζ造影剤注入により三尖弁凶鎖不全があることが託明

された．以上 Eh>teinヘanomalyの診断を確定し手術を
施行した． 麻酔導入中毎分180～200の発作性頻）』K L＇~い

は挿特操作1[1著明な徐脈が発生した．手術繰f'i'11=tも心

臓はj.:1（めて irritableであった．胸骨正l[1切聞にて心奇襲

を聞き心臓を見るにむちJ，心耳は著明lζ拡大しflililfUJHIK

は細くPへ／.＼（J11'1 i正iじゅ0.48で＝あった．人工心店Iiを廻転

し直視下に右心房を｜渇くと卵円孔UJ似］It'（に直径8mmの

心房1[1[\%'J< ii1を ，~：：＿.！めた．三尖弁は変形中v.=(i'（し 1[1j~~尖と

図8 選択的心血管造影（その2)

造影剤の右室内注入tr.より三尖弁閉鎖
不全をl証明

後尖にあたる部分は本米の房室間の線維輸と考えられ

る所より約3～4cm右笠側lζ至る迄弁は癒着或いは転

いした形を呈しておりこの先の部分は右室墜より遊離

していたが， ζの部lζ多数の短かく純IIい腿索がつき弁

を右室笠lζ悶定していた． 一方前尖は本米Uノ紛争:fl：輪よ

り発生しておりほぼ正常であった．しかしこれ等の弁

による狭窄はなかつだ．裂の如く弁を切除しだ．前尖

は一部乳頭筋を含めて切除しだ.［玄i'lは切除した弁て

ある．

次いで B川n:ml の提唱せる術式IC従い~HJ戦伝導系の

Hl傷を避けるため冠静脈澗の_lj｛を大きく迂廻して縫
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図9 切除した三尖弁

合を置き Starr-Edwardsの cageddisc valve -I M を

移植した．次いで心房l'i~隔欠摘を完全閉鎖して手術を

終了しだ．術後経過は耳、君主脈の発生を除いては順調で

あった． 例えば図10のAl乙示す如く心房組動が発生

し，次いで24時間後Blζ示す如く上室性頻脈l乙移行し

た．ヂギタリス，インデラールの投与でCの如くこれ

を controlし得た．

術後1ヵ月半の現在図11の如く胸部X線像も CTR

=0. 57と術前の図2＇乙較べ心陰影は著明 l乙縮少した．

図12は術後心電図である．チアノーゼも消失し動脈血

酸素飽和度も95.8と正常化した．
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図11 術後胸部X線像

3.考案

1886年WilheimEbstein2＞によって記戴された本症は

三尖弁の 1つ或いはそれ以上の弁の右室内への下方転

位により特徴づけられる先天性奇形とされている．通

常前尖は比較的正常で房室線維輪より発生するが，中

図10 術後不整脈.Aの如く心房粗動が発生，次いでBl乙

示す如く上室性頻脈に移行した．ヂギタリス，イン

デラールの投与でCの如く controlし得た．
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図12 術 後心電図

隔尖と後尖の二弁は右室壁lζ癒合転位して付着してお

り，右lま癒合弁lとより近位部と遠位部とに2分され近

位部は所謂 ‘右房化右室、と呼ばれその墜は極めて薄

い．三尖弁は高度のr-f1m不全状態てあり日寺lζ狭窄を示
すこともある．日（本1,Ui卵円孔閲存或いは心房中隔欠

損症を合併するととが屡々であり．心房中隔！C異常の

ない症~ljは稀れであるか，その他の合併奇形は少なく

ないとされている．最近10年闘に本疲の知見が飛躍的

lζ殖えるに従って乙れ等の弁の附着状態や構造の変形

の程度は非常に様々であり重症例より軽症例l乙至る

spectrumは板めて広いものである ζとが判明してき

だ．今野3)(;:> ~、症が三尖弁の r-11隔尖と後尖の付着線が

下方lζ転位した心疾患と云う単純な奇形である乙とは

むしろ紛れであり，三尖弁の形態はまったく変わりは

て右心家援の構造はほとんど原形をとどめないほどの

奇形であり 「右心室墜」の構造を決定した三尖弁を作

石 II白 ＇ L !tl J v_;J~ iJ,L, cardiac jell y の消；~不全に起因する

，／，室墜と三尖弁の総合的な原形と定義するのが正しい

と主張してし ・乙．われわれの症例は古典的に記戴され

ている症例lこ比較的近いと思われる．

本li1'.u_;J'fおこ関し Lillehei4lは古lj検例120例を検討し

己I)_J'迄lこ！）9°o.30才迄l乙79°0. 10才迄［び70；が夕日亡し

ていたとしており本症は比較的早期lζ外科的治療を必

要とする対象が多数あるものと考えられる．

;f~ 1r 0 ， 外 fl ((Jdi僚は約15年前より種与試みられてい

る．最初 Blalock或いは Pottsの短絡術或いは心房中

隔欠損の閉鎖が試みられたが，本法は症状が改善する

ことは少なしむしろ悪化するととが多くとれ等はほ

とんと失敗に帰し積めて少数例の生存例しか得られて

し）fJl)

次いでGlen口氏術式による上空静脈一肺動脈吻合術

が提唱され減少している肺の血流を増加し且つこの増

加lが心臓の負荷とならず，むしろ右心負荷を減少する

ζとにより本法の有用性が主張されたが脳穆滞性のア

ノキシ ア，乳ひ！！何 ＇ ~ 1l(I. ）は吻合部の血栓の発生等問題点

も幾つかあり，又本11.J式により心機能の根本的改善は

もたらし得なレ．又 Hunter5l, Lillehei等による三尖

弁挙ヒ術が提唱され， Hardy5l等の成功例が報告されて

いるが．前lζ述べた如く， 本症の解剖学的 spectrum

は広く，乙の術式により閉鎖不全や狭窄を残さず且つ

充分に機能しうる右室容積を保持するように修復が可

能な症例は極めて少なくないと考えられる．

1962年12月 Barnardllか三尖弁の切除と右房と右室

問。J,.f.:fの線維輸lζ人工弁を設置する術式を本症に施

行し，心機能を著明lζ改善し得たと報告したζとによ

り木症の外科的治療は三尖弁切除と人工弁移植を行な

う術式l乙集中し，従来のpalliativeなものからcorrective

なものへと発展した段階にたちいたつ勺．

Barnardは①右室が拡張期中lζ充分な髭の血液をう

ける状態になること，②収縮期中の三尖弁の閉鎖不全
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を防止しうること，③変形，転位せる三尖弁による右

室流出路の狭窄の除去と云う 3つの観点より，三尖弁

の切除と右房と右室聞の本来の線維輸に人工弁を設置

する術式を提唱したのである．更に，彼は人工弁設置

の際刺戟伝導系の損傷を避けるため冠静脈洞の上縁を

大きく迂廻して縫合をおく乙とを提唱しているが，こ

の配慮は人工弁移植を行なった他の報告例に明前ブロ

ックの発生が直i準にみられることより極めて重要と考

えられる．又冠静脈洞の右室側へ移動させる乙とは機

能的IC不利な点は全く考えられずわれわれもとの方法

lζ準じて手術を施行した．本術式lζより，三尖弁の末梢

側lζ所謂、右房化右心室、が位置を正してくるのであ

るが，この極めて薄くなった心室墜をもった右房化右

心室lζ対し Hilary7lはとれを縫縮するととにより排除

する乙とを提唱しているが， Lillehei叫は人工弁を設置

するととにより正常な仕事が負荷されるようになれば

乙の薄い心室壁も正常な厚さと機能を持ちうるに至る

ことを術後の心血管造影や心筋の組織学的所見より示

唆しておりわれわれは右房化右室に対し縫縮術等特殊

な処置は加えなかった．

術直後の右心不全を乗り切るため右→左短絡を残す

必要があるとの考えもあるが， この処置は右心室の

機能lζ依り決定すべきものであり，われわれの症例で

は心房中隔欠損を完全閉鎖した．

4.結語

最近われわれは20才男子で易疲労性，チアノーゼを

主訴とし胸部X線像，心電図，心音図，右心力テーテ

ル．選沢的心血管造影から Ebstein’sanomalyと術面I

lζ診断を確定し，人工心店fiを使って直視下l乙三尖弁を

切除し， Starr-Edwards caged ball valve l M を移植

し，心房＇＊＇隔欠損を完 全閉鎖して臨床症状の著明な改

善を得たので若干の考案を加えて報告した．

なお本症の術前の貴重な資料を提供し且つ極々御教示いた

だいた京大第3内科心臓グノレープの諸先生lζ心から感謝いた
します．
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