
はじめに

新生児期発症のEbstein 奇形は，重症で治療困難な

疾患である．1991 年に Starnes ら1）が提唱した三尖弁

を閉鎖し，右室機能を廃絶させる術式により救命例の

報告も見られるが，いまだその成績は不良である．今

回，われわれは，肺動脈閉鎖（PA），高度心拡大，肺動

脈低形成，高度三尖弁逆流（TR）を伴ったEbstein

奇形に対し，生後 12 日目に体外循環下に三尖弁弁口閉

鎖，右房縫縮を施行し（動脈管を温存），心胸郭比の減少

を待って生後 31 日目に Blalock-Taussig 変法（BT）を

行い，その後成長を待って生後 73 日目に central

shunt（腕頭動脈―主肺動脈），動脈管結紮を行う段階

的modified Starnes 手術を施行し，救命し得たので報

告する．

症 例

症例：生後 12 日，男児

診断：Ebstein 奇形，肺動脈閉鎖（PA），高度三尖弁

逆流（TR），心房中隔欠損症（ASD），動脈管開存症

（PDA）．

家族歴：心疾患なし．血族結婚なし．

現病歴：在胎 28 週の胎児エコーにてEbstein 奇形

と診断されていた．在胎 36 週時胎児仮死により緊急帝

王切開出生．出生時体重 2,836 g．生直後より高度チア

ノーゼ，頻脈，頻呼吸，心不全を認め，当院NICU

に緊急入院となった．

入院時所見：身長 49 cm，体重 2,530 g，心拍数 183�
分，呼吸数 74�分．血圧は 46�30 mmHgで著明なチア
ノーゼを認め，胸骨左縁第 4肋間に駆出性収縮期雑音

（Levine 2�6 度）を聴取した．動脈血ガスは，PH 7.250，
PCO2 47.5 mmHg，PO2 37.8 mmHg，B. E-7.6 mEq�l，
SaO2 61.7％であった．血液生化学検査では異常を認め

なかった．胸部レントゲン写真では心胸郭比（CTR）：

96％と著明な心拡大を認め（図 1），心電図上は洞調律
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で不完全右脚ブロックを認めた．

心臓エコー検査所見：入院後直ちに施行した心エ

コーにてEbstein 奇形，PA，PDA，TR（4�4），ASD
と診断した（図 2）．

生後 4日目にショック状態となり人工換気を開始．

状態が改善しないため，生後 12 日目に準緊急的に手術

を施行した．

手術所見（第一回手術（生後 12 日目））：胸骨正中切

開．PDAは径 5.5 mmと巨大であったが，左右肺動脈

はそれぞれ 2.0，2.3 mmと低形成であり，PA index は

40.8 mm2�m2 であった．体外循環開始し，左右肺動脈を
遮断．心停止下に右房切開し径 24 mmに拡大した三尖

弁口を馬心膜パッチを用いて閉鎖．この際，冠静脈洞

は右房側になるようにし，刺激伝導系の損傷を避けつ

つ右室右房間の交通を残す意味から本来の弁輪の中隔

尖寄りの部分は長さ 4 mmにわたり縫合しなかった

（図 3）．右房壁は大きく切除し縫縮した．左右肺動脈の

遮断を解除し容易に体外循環を離脱し，閉胸も容易で

あった．手術時間は 205 分，体外循環時間 85 分，大動

脈遮断時間 35 分であった．

術後急性期は，カテコラミン使用量も少なく安定し

ており，PGE 1 により PDA血流を維持していた．これ

により，CTRは 65％まで減少し（図 4），心エコー検

査上も右房は著明に縮小した（図 5）．生後 30 日目に施

行した心臓カテーテル検査では，右肺動脈の中枢側が
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図 1 入院時胸部X線では，CTR=96％と著明な心拡

大を認めた．

図 2 入院時心臓エコー検査（四腔断面像）では，三尖

弁中隔尖の付着異常と大きな前尖を認めた．右房は

高度に拡大していた．

図 3 手術所見のシェーマを示す．刺激伝導系の損傷

を避けるため本来の弁輪の中隔尖寄りの部分は長さ

4 mmにわたり縫合しなかった．

図 4 術後胸部X線では， CTR=65％まで減少した．
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3.3 mm，右鎖骨下動脈が 1.5 mmで，圧データは右房平

均圧 2 mmHg，左室収縮期圧 78 mmHg，左室拡張末期

圧 7 mmHg，肺静脈楔入平均圧 8 mmHg，大動脈圧 67�
33（49）mmHgであり，右Blalock-Taussig（以下 BT）

シャント変法を行う方針とした．

第二回手術（生後 31 日目）：右側開胸により径 3.5

mmの PTFEグラフトを用いBTシャント変法を施

行．鎖骨下動脈外径は 3.5 mm，右肺動脈径は 3.5 mm

であった．

術後 7日目に抜管．抜管後も動脈管血流を必要とし

たため PGE 1 の投与を続行し，生後 64 日目に心臓カ

テーテル検査を施行．圧データは右房平均圧 5

mmHg，左室収縮期圧 70 mmHg，左室拡張末期圧 8

mmHg，肺静脈楔入平均圧 13 mmHg，大動脈圧 63�28
（44）mmHgであった．また，径 5 mmの動脈管が開存

しており，BTシャントのみの血流では不十分と判断

し，central shunt の方針となった．

第三回手術（生後 73 日目）：胸骨正中切開下に径 4

mmの PTFEグラフトを用い，腕頭動脈と主肺動脈間

の central shunt および動脈管結紮術を施行した．腕頭

動脈は 8 mm，主肺動脈は 12 mmであった．その際，

解剖学的肺動脈閉鎖（以下 PA）を確認した．

術後経過は良好で（図 6），生後 83 日目に退院となっ

た．生後 5カ月の現在，外来にて右心バイパス手術待

機中である．

考 察

Ebstein 奇形は比較的まれな疾患であり，さらに血

行動態や臨床像にも非常に幅がある2）．新生児期に発

症するEbstein 奇形は重症であり，一般的に救命困難

といわれており3），特に PAを伴ったものは予後が非

常に悪く，外科的治療方法も確立されていないため極

めて治療が困難な疾患であった4）～6）．

1991 年 Starnes ら1）は右室機能を廃絶する目的で三

尖弁閉鎖，心房中隔欠損作成，右房縫縮，体肺動脈短

絡術を施行する開心姑息手術により，5例を救命し得

たと報告している．この Starnes 手術により，新生児期

に発症する PAをともなったEbstein 奇形に対する新

しい治療体系が示されたと言える．しかし，Starnes

手術もその成績は，未だ安定しているとは言い難く，

本邦でも 3例の報告例を認める7）～9）が，うち 1例8）は死

亡している．

本術式の問題点としては，1）肺容積が小さく術前

状態が不良，2）侵襲が大きい新生児期開心姑息術であ

る，3）三尖弁口完全閉鎖による右室拡大，4）冠静脈

洞を右室側に置くことによる冠血流減少，及び 5）肺

血流を適正に維持する方法が困難であることが挙げら

れる．

一般的に PAを伴ったEbstein 奇形は，術前より高

度のチアノーゼとアシドーシスが進行しており，術前

に人工換気によるサポートを必要とする．肺の圧損傷

を極力避けるために高頻度振動換気（HFO）が用いら

れる場合もある7）．また， Ebstein 奇形の肺低形成は，

羊水過小や横隔膜ヘルニアのような肺胞形成期以前か

らの圧迫による低形成と異なり，肺そのものの成熟は

ある程度進んでおり，早期の心拡大の緩和により呼吸

状態の改善が期待できると言われている4）．従って，自

験例のようにwall to wall の高度の心拡大を伴った症

例に対しても，内科的治療により安定を図り，早期手

図 5 術後心エコー検査（四腔断面像）では，三尖弁は

パッチにより閉鎖され右房は著明に縮小した．左室

の拡張にも問題は認められなかった．

図 6
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術により心拡大の減少をはかることが非常に重要と考

えられる．

新生児期に施行しなければならないことが多い

Starnes 手術は，開心姑息術であり，このため手術侵襲

を軽減させることが治療成績の向上に不可欠である．

前田ら9）は，内科的管理を行い，第 36 生日に BTシャン

トを施行後第 63 生日に Starnes 手術を行うことによ

り，新生児期を避け，手術侵襲の軽減を図り，短絡手

術と三尖弁口閉鎖術を分けて行うことは侵襲の軽減に

有用と述べている．自験例では，一般状態が不良で新

生児期手術を余儀なくされたので，体肺動脈短絡術を

行わずに肺血流の供給源として PDAを温存すること

により，手術時間の短縮を図り，良好な結果が得られ

た．

本術式に関しては，三尖弁口の閉鎖方法が重要に

なってくる．完全房室ブロックを避けるためにパッチ

をどの部位に縫着するか，右室に対する容量負荷にい

かに対応するかが問題となる．冠静脈洞を右室側に

持ってくると，肺動脈閉鎖が解剖学的なものの場合は

右室に容量負荷がかかる．また，冠動脈の血流低下も

懸念される．たとえ冠静脈洞を右房側にもってきたと

してもThebesian vein からの還流により右室が

overdistension にいたるという報告もある10）．これら

を回避するためにパッチに fenestration を加えた

り8），パッチ周囲をやや粗に縫合したり9）する工夫が行

われている．我々は，冠静脈洞を本来の右房側になる

ようにパッチをあて，かつ房室ブロックを避けるため

に刺激伝導系の部分を 4 mmにわたって縫合せず，右

房右室間の交通を残した．これにより房室ブロックや

右室の overdistension は認めず，体外循環からの離脱

は容易で，術後も問題なく経過した．

本術式のもう一つのポイントとして，肺動脈の血流

をいかに調節するかが挙げられる．容量負荷がかかり，

流量の調節が難しい体肺動脈短絡と体外循環下に三尖

弁口閉鎖を同時に行うことは，過大な侵襲となる．こ

のため体肺動脈短絡を先行させている報告もみられ

る9）．我々は，拡大右心系の縮小により，肺容積の拡大

と左心系の圧迫軽減を図ることを第一とし初回手術で

三尖弁口閉鎖および右房縫縮を行い，PDAを肺血流の

供給源として温存した．その結果，初回手術を乗り切

ることができ，次のBTシャントおよび central shunt

につなげることが可能であった．

今回我々は，Starnes 原法と異なる三尖弁口閉鎖法

の工夫と，低形成肺動脈の成長を待ってBTシャント

および central shunt を施行することにより，予後不良

な肺動脈閉鎖をともなったEbstein 奇形を救命し得

た．我々の術式は，本疾患に対する新しいアプローチ

と考えられた．

結 語

肺動脈閉鎖を伴った重症Ebstein 奇形に対し，初回

手術として三尖弁口閉鎖を行い，その後体肺動脈短絡

手術を施行して救命し得た 1例を経験したので報告し

た．
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A Case of Staged Modified Starnes Operation for Ebstein
Anomaly with Pulmonary Atresia in the Neonate

Hiroyuki Nishi, Kyoichi Nishigaki, Youichi Kume, Katsuhiko Miyamoto,
Hidehiko Nakanishi＊, Eiji Ehara＊,

Hisakazu Sugimoto＊ and Yousuke Murakami＊

Departments of Pediatric Cadiovascular Surgery
and Pediatric Cardiology＊

Osaka City General Hospital

A successful case of staged modified Starnes operation for severe Ebstein, s anomaly associated
with pulmonary atresia in the neonate is reported. The baby had remarkable cardiomegaly soon af-
ter birth and severe respiratory distress. He required mechanical ventilation and PGE 1 infusion. On
the 12 th day after birth, tricuspid valve orifice closure and right atrium plication were performed
under cardiopulmonary bypass. Because of narrow pulmonary artery, PDA was preserved. After
growth of pulmonary artery under PGE 1 infusion, he underwent the modified Blalock Taussig op-
eration on the 31 st day after birth and the central shunt on the 73 rd day after birth. He was dis-
charged in a good condition on the 83 rd day after birth.

82―（82） 日本小児循環器学会雑誌 第17巻 第 1号


