
 

 

 

 

概念・定義  
 

 エプスタイン病は、三尖弁と右室流入部の奇形で、三尖弁が変形し、

かつ右室内にずれて起始し、その部分の右室心筋の形成不全を伴う先天

性心疾患である。このため、右室機能不全と三尖弁機能不全が必発で、

三尖弁狭窄や閉鎖不全を種々の程度に認める。  

 

症状  
 

 三尖弁における流入障害と逆流の程度および右室の機能と構造により、

臨床像は様々である。 

 胎児期に診断されるものは、胎児超音波検査で右心系拡大の所見で見

つかることが多い。 

 新生児期に見つかるものは、チアノーゼで気付かれることが多い。 

 乳児期に症状が出現する場合は、高度の三尖弁閉鎖不全による心不全

であることが多く、また無症状であるが心雑音に気付かれて診断に至る

ことも少なくない。 
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 学童期では、学校検診などで心雑音に気付かれるか、副伝導路(WPW)

症候群の精査で診断に至るか、である。 

 成人期以降では、不整脈が主要な症状となる。  

 

治療  
 

 自然歴をたどっている症例も多く、日常生活の管理指導も重要である。

中等度の運動までは多くの症例が可能であるが、症状が出た時にすぐ止

める本人の勇気と、周囲の子どもの理解を作ることも必要である。 

 抜歯や細菌感染時の際の抗生物質の使用は、脳膿瘍、感染性心内膜炎

予防のために重要である。 

外科治療の選択肢は、血行動態により様々である。 

① 右心系で肺循環を維持できないもの 

出生時よりチアノーゼを呈し、肺循環が動脈管に依存するためプロ

スタグランジン製剤を投与し動脈管の開存を維持する。体肺動脈短

絡術を施行し、Fontan 循環への移行を考慮する。 

② チアノーゼを生じるが肺循環は保たれるもの 

生後肺血管抵抗が低下するにつれて、右室から肺への血流は増加し、

心房間の右左短絡は減少する。チアノーゼが残存する場合、中心静

脈圧の上昇とのバランスを十分に検討しながら、心房間を閉鎖する

ことを考慮する。 

③ 三尖弁閉鎖不全を主症状とするもの 

弁逆流が高度で心不全を呈する場合には、弁形成術や弁置換術が考

慮される。 



 

 

 

 なお、不整脈に対しては、薬物治療やカテーテルアブレーションが施

行される。  
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/4_37_46.html 

 


