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緒 言
エ プ スタイン奇形は，先天性心疾患の中でも稀

な疾患である．従来，本症に関しては，非観血・

観 血 的 方 法 を 問 わず， そ の 病 変 に つ いて ， 右 心 系
の分析がなされているのみで，殆んど左心系の分

析を行った報告は見当らない．我々は，最近あい
ついで３例の学童小児に軽症エプスタイン奇形を

経験し，うち２例にいわゆる僧帽弁逸脱症候群を
認 め た の で， 僧 帽 弁 お よ び 左 心 機 能 の 分 析 を 中 心
に，本症の超音波像，心カテーテル所見，心血管

造影所見に若干の検討を加えてみた．

症 例 お よ び 方 法
症例数は３例で，症例Ｎ０．１１３は７歳男児，症

例Ｎ０．１３１は１３歳男児，症例Ｎ０．１５６は７歳女

児である．現症，既往歴を含め全例チアノーゼは
認 めず， 心 不 全 を 思 わ せる 所 見 も な か っ た ． 心 音
図上，全例呼吸性に比較的固定した０．０４秒以上
の２音分裂を示した．症例Ｎ０．１１３と１５６では，

心尖部にｒｌｌｋ１-ｓｙｓｔｏｌｉｃｃｌｉｃｋと３音を認め，症例
１１３では４音も記録された．聴診上，全例３ＬＩＳ

を中心にＬｅｖｉｎｅ３度の吹鳴性駆出性雑音と，４
ＬＩＳを中心としたＬｅｖｉｎｅｌ～２度の短い拡張中期

吹鳴性雑音が聴取されたが，症例１５６では心尖部
に粗い収縮期雑音がｍｉ（１-・；ｙｓｔｏｌｉｃｃｌｉｃｋにつづい
て聴かれた．

心電図学的には，全例ＱＲＳ平均電気軸は＋５０
～６０ °と正常範囲内にあり，ＰＱ時間も延長せず，

いわゆる不完全右脚ブロックを示していたが，い

ずれの症例もＷＰＷ症候群ではなかった．なお，
症例１５６には既往歴および心カテーテル時に上室
性頻拍症発作が認められた．
胸部レ線上では，全例肺血流量は正常ないし軽

度増強の傾向にあり，右室の拡大がみられた．超

音波検査は，ＡｌｏｋａＳＳＤ-９０を用い，２．２５ＭＨｚ，
直径１０ｍｍのトランスデューサーで記録した．
心カテーテルは，Ｍｉｌｌａｒ社製カテ先マノメータで
圧測定を行い，ＹＨＰ製レコーダで記録した．心

血管造影は選択的右室，左室造影を秒６コマ正側
２方向で撮影した．症例１３１では右前斜位にて，

カテ先マノメータによる左室同時圧記録を行いつ
つ，秒１００コマのシネ撮影を行い，左室の圧一容

量分析を行った．

以上より，個々の症例の所見は後述するが，全
例エプスタイン奇形と診断され，症例１１３と１５６
に僧帽弁逸脱症候群，症例１５６に左右短絡を有

する心房中隔欠損の合併が認められた．

結 果
１．超音波所見（Ｔａｂｌｅ１）
三尖弁エコー：従来言われている如く，全例三

尖弁前尖エコーは非常に大きく，広範囲に捕捉さ
れた力；（Ｆｉｇｕｒｅｌ），我々の症例では全例に三尖弁

前尖エコーの閉鎖期にＢ-Ｂ’ｎｏｔｃｈがみられたた
め，三尖弁の閉鎖時点の明確な決定は困難であっ

た ． こ の た め ， 僧 帽 弁 と 三 尖 弁 の 閉 鎖 点 の ず れ
を，Ｂ-Ｂ’ｎｏｔｃｈの開始点より測れば，全例三尖

弁の閉鎖遅延があるとは言えず，Ｂ-Ｂ’ｎｏｔｃｈの後
方の谷，すなわち，収縮早期の胸壁より最も深い

点を三尖弁閉鎖時点とすれば，１例で０．０４秒と遅
延を認めなかったが，他の２例では遅延があると
いえた．三尖弁の前尖ないし中隔尖エコーでは２

例で，三尖弁逸脱様パターンとしてｐａｒｌ・；ｙｓｔｏｌｉｃ
１）ｏｇ・ｉｎｇがみられ（Ｆｉｇｕｒｅ１），他の１例では（ｌｉａｓｔｏｌｉｃ
ｆ１１１ｔｔｅｒｉｎｇがみられた（Ｆｉｇｕｒｅ２）．

心室中隔エコー：全例に奇異性運動を認めた．

僧 帽 弁 エ コ ー ： 僧 帽 弁 前 尖 エ コ ー に も 全 例 Ｂ -
Ｂ’ｓｔｅＰがみられたが（Ｆｉｇｕｒｅ３，４），全例ＤＤＲの
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ベ ル で の４９％の左右短絡が証明された．右室お

よび左室のｍａｘｄＰ／ｄｔ値は，僧帽弁逸脱症候群
のみられない症例１３１でともに低値を示した．

全例に心機能分析のためカテ先マノメータによ
る左室同時圧記録・左室シネを行ったが，症例１３１
の み が 期 外 収 縮 を 示 さ ず， 左 心 機 能 を 表 わすと 思

わ れ る 各 種 パ ラメ ー タ の 算 出 が 可 能 で あ っ た ． 本

例 で は ， 左 室 は や や 容 量 負 荷 傾 向 を 示 し た が，
ＥＦ値はフ吽．６‰と正常，仕事量も正常範囲内に

あ っ た ． し か し ， 心 収 縮 速 度 を 示 す と 思 わ れ る

８ ９ -

Ｆｉｇｕｒｅｌ．Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｍｏｆｔｒｉｃｕｓｐｉｄｖａｌｖｅ（ＣａｓｅＮ０．１５６），
Ｌａｒｇｅａｎｔｅｒｉｏｒｌｅａｎｅｔｏｆｔｒｉｃｕｓｐｉｄｖａｌｖｅｉｓｅａｓｉｌｙｄｅｔｅｃｔｅｄ．Ｐａｎｓｙｓｔｏｌｉｃｂｏｗｉｎｇｉｓｒｅｃｏｇｎｉｚｅｄ．Ｂ-Ｂ’ｎｏｔｃｈ

ｉｓｉｎｄｉｃａｔｅｄｂｙｂｌａｃｋａｒｒｏｗｓ．

速 度 は正常範囲内にあった．僧帽弁逸脱症候群の
所見としては，症例１５６に１１１１（１-ｓｙｓｔｏｌｉｃｂｕｃｋｌｉｎｇ
を（Ｆｉｇｕｒｅ３），症例１１３にｐａｒｌｓ；ｙｓｔｏｌｉｃｂｏｗｉｎｇ

（Ｆｉｇｕｒｅ４）を得た．
２．心カテーテルおよび心血管造影所見

心カテーテルデータはＴａｂｌｅ２に示すごとく，
全例各部位の圧の絶対値は正常範囲内にあり，肺

高 血 圧 を 認 めず， と く に 両 心 室 の 拡 張 末 期 圧 に も
異常を認めなかった．症例１５６では，血液ガス分
析上，右房より酸素分圧の上昇がみられ，心房レ

ー
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心 血管造影所見では，全例に選択的右室造影像
で，とくに側面に明らかにみられるが，偏位した

異常弁の陰影と思われる線状の異常陰影欠損，お
よび右室心筋のひ薄化がみられ，心血管造影像上
Ｅｌｓｔｅｉｎ’ｓａｍｏｍａｌｙと確定診断された（Ｆｉｇｕｒｅ６）．

なお，全例多少の差はあるが三尖弁逆流像が認め
られている．その他，右室，右房の拡大像はみら
れ る が， 肺 動 脈 弁 狭 窄 は な く ， 短 絡 の 証 明 さ れ た

症例１５６で主肺動脈の拡大像を認めた他は，肺動
脈は正常大であった．
左室造影所見では，症例１１３と１５６に収縮期に

左室の大動脈弁よりに正面像でソーセージ様の異

常陰影を，側面像で後尖と思われる弁の後方への
突出が認められた（Ｆｉｇｕｌ‘ｅ７）．さらに症例１５６で
は，僧帽弁逆流像をも認めている．

以上より，３例中２例に僧帽弁逸脱症候群の合
併があると診断された．

考 案
緒言にも述べたが，従来Ｅｂｓ；ｔｅｉｎ’ｓａｎｏｎｌａｌｙに

関しては，心音図，超音波，心カテーテル，心血
管 造 影 等 ， いず れ の 方 法 論 に よ って も ， そ の 解 剖
学 的 な ， あ る い は 機 能 論 的 な 病 変 に つ いて は ， 主
として右心系についてのみ語られてきており，本

症の左心系の変化に言及した文献はほとんどとい
って言い位見当らない．我々は軽症とはいえ，明

らかにＥｂｓｔｅｉｎ’ｓａｎｏｎｌａｌｙと診断された学童期の
３症例中２例にいわゆる僧帽弁逸脱症候群を認め，

他 の １ 例 で （ １ 例 の み で 結 論 づ ける の は 早 計 で は
あるが），その左室収縮機能に低下がみられた．

以上より，本症の病変は単に右心系のみにとどま
るのではなく，多少の差はあるが，左心系にもお

よんでいるのではないかという印象を得た．

次に，我々の個々の臨床データについて検討し
ていけば，超音波学的には，三尖弁に関して次の
４つの問題点があげられよう．

（１）右室腔がひろく三尖弁前尖エコーが大きく，
容易に，広範囲に捕捉しえることは従来いわれて
いる通りである．

（２）今回の結果では，Ｂ-Ｂ’ｎｏｔｃｈが全例にみ
られた．このため従来から言われている僧帽弁閉

鎖 に 比 べ 三 尖 弁 閉 鎖 が 遅 延 す る と い う 本 症 の 特 徴
は，Ｂ-Ｂ ’ｎｏｔｃｈの存在ゆえに時間的因子の決定
が非常に困難となり，すべての症例でこの所見を

捕えうるかは疑問であった．我々は弁閉鎖遅延よ
りも三尖弁前尖エコーにＢ-Ｂ’ｎｏｔｃｈのあること
の方が，本症の病像のひとつの特徴ではないかと

の印象をうけた．

（３）三尖弁にも弁逸脱症候群を疑わせるような

ｒ）２１１１ｓｙｓｔｏｌｉｃｂｏｗｉｎｇがみられたが，心血管造影上，
あるいは解剖学的に逸脱を証明ナることは非常に
困難なことで，この病変の有無の確定はしえない
が， ひ と っ に は 右 室 の 形 態 的 な 変 化 に よ り 超 音 波

像上このような所見が出てきうるのかもしれない．
（４）３例中１例で三尖弁の中隔尖ないし後尖に

（ｌｉａｓｔｏｌｉｃｆｌｕｔｔｅｒｉｎｇがみられた．この所見は本症

で 今 ま で に 記 載 の な い と こ ろで あ る ． し か し 本 症
で は ， 右 房 よ り 右 室 へ の 流 入 血 の 増 大 が あ り ，
ｄｉｓｌｏｃａｔｅした異常弁部で血液の乱流が生じると考

えれば，ｆｌｔｌｔｔｅｒｉｎｇの説明はつけうるとも考えら
れる．次に，心室中隔エコーは，本症で多く言わ
れているごとく奇異性運動を示していた．

さて，僧帽弁エコーに関しては，次の２点があ
げられる．

（１）全例ＤＤＲは正常速度であったがＢ - Ｂ ’
ｓｔｅＰがみられた．Ｂ-Ｂ’ｓｔｅｐの意味付けは，これ

ら３例で拡張末期圧の上昇がみられないことより，
何らかの左室機能の低下を示しているとも考えら
れるが，今後の検討にまちたい．なお，他の３５才

成人例ではＢ-Ｂ ’ｓｔｅＰがみられるとともにＤＤＲ
の低下も伴い，カテーテル所見も併せて左室機能
の低下が疑われた．

（２）僧帽弁逸脱症候群に関しては，３例中１例
で僧帽弁エコーとしてｍｉｄ-ｓｙｓｔｏｌｉｃｂｕｃｋｌｉｎｇ，も

う１例でｐａ１１・ｓｙｓｔｏｌｉｃｂｏｗｉｎｇがみられ，いずれの
例も選択的左室造影像上，明瞭なアンジオ上での
僧帽弁逸脱が認められた．３例中２例に弁逸脱が
みられたことは，これまで本症では，臨床的に右

- ９ ３ -
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心 系 の 検 索 の み に と ど ま り ， 左 心 系 の 検 討 が 十 分
になされていないきらいがあり，かなりの症例で

僧帽弁逸脱症候群の合併があるのではないかとい
う疑問が生じてくる．

最後に，本症の左室機能に言及ナれば，１例の
みで本症の一般論として推論するのは不適当とも
思えるが，左室収縮能の指標であるｖｐｍ，ｖｍａｘ
がともに低値をとった．圧一容量分析では，本症
で 従 来 言 わ れて い る こ と に 反 し ， 左 室 容 量 負 荷 群
に属していた．その拡張期圧容量関係より，拡張

期 コ ン プ ラ イ ア ンス を 示 す 指 標 を 検 討 す る と ，
Ｇａａｓｃｈらの方法による（ｄｖ／ｄＰ）ｅｄは４．９ｍｌ／ｍ２／
ｍｍＨｇと正常域にあり，左室拡張緩徐流入期の

実測圧（Ｐ）一容量（Ｖ）関係をｌｏｇＰ＝ｋｖ＋１０ｇｂ
（ｋ，ｂ：定数）と仮定した場合，本例では相関係数
０．８６でｋ＝０．０４１となり，拡張末期のＰ，Ｖより

計算された１／ｋＰは３．０５ｍリｍ２／ｍｍＨｇ，１／Ｖ．ｋＰ
は０．０２７ｍｍＨｇ-１となる．これは，我々が先天性
心疾患児１０例で同様にして測定しえた平均値ｋ
こ＝０．０４８士０，０３６，１／ｋＰ-３．５０士１．８０，１／Ｖ．ｋＰ-

０．０４０±０．０２４に比べてコンプライアンスの低下は

認められなかった．本例１例のみについていえば，
その左室機能は収縮能の低下はあるが，拡張能は
正常に保たれているといえよう．

ま と め
１．３例の学童の軽症Ｅｂｉ；ｔｅｉｎ’ｓａｎｏｒｎａｌｙを分

析した．
２．超音波像上，従来いわれていることに加え

て，三尖弁前尖にＢ-Ｂ’ｎｏｔｃｈ，後尖ないし中隔尖

には弁逸脱様変化，１例ではｄｉａｓｔｏｌｉｃｆｌｕｔｔｅｒｉｎｇ
がみられた．
３．僧帽弁では，全例Ｂ-Ｂ’ｓｔｅｐがみられたが

ＤＤＲは正常であった．３例中２例に僧帽弁逸脱

症候群を証明しえた．
４．観血的左心機能分析において，１例のみが

分析可能であったが，左室収縮能の低下がみられ，

-

拡張能は正常に保たれていた．
５ ・ 以 上 よ り ， 本 症 で はそ の 病 変 が 右 心 系 の み

にとどまらず，一次的に左心系にもおよんでいる

ものがあると推測された．
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４）ＢｉａｌｏｓｔｏｚｋｙＤ，ＨｏｒｗｉｔｚＳ，Ｅｓｐｉｎｏ-ｖｅｌａＪ：Ｅｂ・；ｔｅｉｎ’ｓ

ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｏｆｔｈｅｔｒｉｃｕｓｐｉｄｖａｌｖｅ．ＡｍＪＣａｒｄｉｏｌ
２９：８２６，１９７２

５）ＰｏｃｏｃｋＷＡ，ＴｕｃｋｅｒＲＢＫ，ＢａｒｌｏｗＪＢ：Ｍｉｌｄ
Ｅｂｓｔｅｉｎ’ｓａｎｏｎｌａｌｙ．ＢｒｉｔＨｅａｒｔＪ３１：３２７，１９６９

６）ＢｅｃｋｅｒＡＥ，ＢｔｉｃｋｅｒＭＪ，ＥｄｗａｒｄｓＪＥ：Ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃ
ｓｐｅｃｔｒｕｍｏｆｄｙｓｐｌａｓｉａｏｆｔｈｅｔｒｉｃｕｓｐｉｄｖａｌｖｅ．Ａｒｃｈ

Ｐａｔｈ９１：１６７，１９７１
７）ＩＶｌｅｙｅｒＲＡ，ＳｃｈｗａｒｔｚＤＣ，ＢｅｎｚｉｎｇＩＸ／ＩＧ，Ｋａｐｌａｎ

Ｓ：ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｅｐｔｕｍｉｎｒｉｇｈｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｖｏｌｕｍｅ
（ｗｅｒｌｏａｄ．ＡｍＪＣａｒｄｉｏ１３０：３４９，１９７２

８）ＮｌｏｓｓＡＪ，Ａｄａｍｓ：ＨｅａｒｔＤｉｓｅａｓｅｉｎｌｎｆａｎｔｓ，Ｃｈｉ１-
ｄｒｅｎ，ａｎｄＡｄｏｌｅｓｃｅｎｔｓ．Ｂａｌｔｉｍｏｒｅ，ＶＶｉｌｌｉａｍｓ＆

Ｘｖｉｌｋｉｎｓ，１９６８

９）ＹａｎｇＳＳ，ｅｔａｌ：ＦｒｏｍＣａｒｄｉａｃＣａｔｈ（ｉｔｅｒｉｚａｔｉｏｎＤａｔａ
ｔｏＨｅｍｏｄｙｎａｍｉｃＰａｒａｍｅｔｅｒｓ．Ｐｈｉｌａｄｅｌｐｈｉａ，ＦＡ

Ｄａｖｉｓ，１９７２
１０）ＮａｄａｓＡＳ，ＦｙｌｅｒＤＣ：ＰｅｄｉａｔｒｉｃＣｉｌｌ’（１１０１０ｇｙ・

Ｐｈｉｌａｄｅｌｐｈｉａ，ＶＶＢＳａｕｎｄｅｒｓ，１９７２
１１）ＭａｓｏｎＤＴ，ＳｐａｎｎＪＦ，ＺｅｌｉｓＲ：Ｑｕａｎｔｉｔｉｃａｔｉｏｎ

ｏｆｔｈｅｃｏｎｔｒａｃｔｉｌｅｓｔａｔｅｏｆｔｈｅｈｕｍａｎｈｅａｒｔ．Ａｍ

ＪＣａｒｄｉｏｌ２６：２４８，１９７０
１２）ＧＥＩＥｌｓｈＷＷ，ＢａｔｔｌｅＷＥ，０ｂｏｌｅｒＡＡ，ＢａｎａｓＪＳＪｒ，

ＬｅｖｉｎｅＨＪ：Ｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｔｒｅｓｓａｎｄｃｏｍｐｌｉａｎｃｅ
ｉｎｍａｎ：ｗｉｔｈｓｐｅｃｉａｌｒｄｅｒｅｎｃｅｔｏｎｏｒｍａｌｉｚｅｄ
ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｆｕｎｃｔｉｏｎｃｕｒｖｅｓ．Ｃｉｒｃｕｌａｔｉｏｎ４５：７４６，

１９７２
１ ３ ） 松 本 正 幸 ， 等 ： Ｅ ｂ ｓ ｔ ｅ ｉ ｎ 奇 形 の 超 音 波 像 ． 心 臓 ７ ：

１０３１，１９７５
１ ４ ） 小 岩 屋 靖 ， 等 ： Ｅ ｂ ｓ ｔ ｅ ｉ ｎ 病 の Ｕ Ｃ Ｇ 所 見 に つ い

て．臨床心音図４：１３７，１９７４
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