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　　　　　　　　　　は じめに

　新生児の 呼吸困難を来す疾患の なか に，特異なもの と

して，Pierre　Rebin 症候 群 が あ る．

　我・効 評
， 先 に本症 の ユ 例を報告 した が ， 今度更 に 1

例経験 した の で報告する．

　 夊，本症 の 診断方法の
一

っ と して，頭蓋側面 X 線撮影

に よ り，下顎の 発育程度 を 知る 方法 が あ る が
跚

， 本 症

に つ い て こ の 方 法 に よ る測定 を 行つ た 報告は 非常 に少 い

の で
Al
，我・ぐ は対照 10例とと屯に，測定を行 つ た の で報

告 す る．

　　　　　　　　　　症　　例

　 産婦　伊○久○，22才，初産婦

　家族歴 ，既往歴 に特記すぺ きととな く，夫婦 とも遺伝

的疾患や奇形等 は な い ．21才 の 3 月，健康男性 と結婚 し

た 。

　今回の 妊娠歴 ：最終月経 は 昭和 36年12月 3 口 か ら7 日

間 ， 惡阻症状は軽 く経過し ， 胎動初感 は 昭 利37年 3 月 上

旬．分 娩予定 日 1ま， 9 月 10 口 で あ つ た．初診は 6月 28 日

で，臍高 ユTc皿 ，子宮底24CI且
， 腹囲88cm，．lfi［．圧 100！70 

  ，尿蛋白 （± ），で あ っ た．以来定期的 に 来院 して い た

が，特記 す べ き 事は な か っ た．尚，妊娠中に イ ン フ ル エ

ン ザ 等の ウ イ ル ス 性疾患に罹患 し た事 ぱ なし、．

　 分 娩予定 日の 翌 9月11日，規則的陣痛 が 発来 した の で

入 院 し ， 11時 15分 自然分 娩 した ．児 は身長50cm，体重 31

509 の 男児 で ， 分娩直後弱 R し く第 1 啼泣を した が，直

に 無呼吸 の 状態 とな り，チ ア ノ
ー

ゼ が増惡 した．す ぐ陰

陽圧 自動人 工 呼吸 器 を用 い て ， 入 工 呼吸を行 つ た が ，中

h・肺内 に酸素 が 入 らず，こ の 時口 蓋披裂 に 気 ず い た．数

分後人工 呼吸 が成功 し， 間 もな く， 自発呼吸 が 発来 した

が ，
1及気 は 非常 に 困難であっ た ．こ の 時著明 な胸骨陥凹

を認 め た ．特異 な点 は ， 下 顎 が非常 に小 さ く ， そ の た め

下歯齦が 後方に 転位 し， 舌下垂 も著明で ， 下歯齦を越え

て前方へ 舌 を 出す串：が 不能であつ た．そ の 後 もチ ア ノ
ー

ゼ は 引続 き持続 して い た．腹位 を とらせ る と呼吸困難は

多少軽快 した の で，腹位 をと らぜ た ．哺乳力 は な く，生 後

困 時間経過 し て か ら経 胃 カ テ ーテ ル で 強制 栄養 を 行っ た

が ，呼 吸 困 難 ，
チ ア ノ ーゼ は 増 惡 す る傾向を 示 した．時

々 無呼吸 に な り ， そ の 都度陰陽圧 自動人 工 呼吸器 を 用 い

た．以上 の 症状 か ら Pierre　Robin 症候群 と診断 した．

　第 1図は下顎発育不 全 を示 す 正 面 写 真で第 2図は喉頭

鏡 に よ る 口 蓋 披裂 を示 した もの で ， 第 3 図 は，吸気時の

第 1 図 　下顎発育 不 全 を 示 す．兎唇 は な い が ，

　　　　第 2図 に 示 す 様 に 口 蓋披裂 が あ る．

第 2 図 口 蓋 披 裂 を 示 す．右 鼻孔 よ り強 制 栄養

カ テ ・一テ ル が 入 つ て い る．
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『

第 4 図 　第 11 「目 の X 線写 真，胎便 が 造影 され

　 　 　 　 て い る 他 胸 部 腹 部 に 異 常 を 認 め な い ．

　　　　 （腹 位 で 撮影 ）

著明 な胸骨陥凹を示 した も の であ る．第 4図は胸部， 腹

部 の 単純 X 線撮影像で ， 生 後第 1 日 目なの で，胎便が 造

影 さ れて い る他 ， 胸部
・腹部 と も異常所見 は ない ．鎗 5

図 に 頭蓋 両面 X 線撮影像であ るが，こ の 測定方法及 び 測

定値 に っ い て は ，次 の 項で述 べ る．

　結局 ， 1 日 に数 回 以 上 の 無 呼 吸 を，そ の 鄙度 ， 陰腸圧

臼動人工 呼吸器で蘇 生 さ せ ，…
方強制栄養 を続 け て い た

が ， 生後 13口 目 に遂 に 呼吸困難 が 増悪 し死亡 した，剖 倹

1は 行わ な か っ た ．

　　　　 頭 蓋 K線側面 計測 法及 び測．
定値

　頭 蓋 側面X 線写真撮影 に よつ て，下顎 の 発育程度 を知

る 方法 に は， 2 っ の 測定方法 が あ る．そ の
一一’

つ は，En −

gel，　Richm
’
on ＆ Brodie2）

の 報 告 して い る方 法 で あ る．

著者等 は Pierre　Robin 症候群の 診 断方法と して述 べ て

第 5 図 　頭 蓋 側 面 X 線 像．
『
ド顎 発 育 不 全 を 認 め

　 　 　 　 る ．計 測 方 法 及 び 計 測 値 に っ い て 第 1

　 　 　 　表 を 参 照．

第 6 図 　頭 蓋X 線｛則面測 定 法

　N ： Naslon 鼻 根 点

Gn ： gnathion 下 顎 点

Go ： gonion 顎 角 点

　 S ： Sella　turcica　ト ル コ 鞍

An ： Anterier　nasal 　spi エ1e 前 鼻 蕀

い るの で な く ， リウマ チ性関節炎に よ る下顎発育障害 を

示 す た め に，次 の 計測 方 法 を 記載 し て い る．第 6 図 N （鼻

根点） と　Gn （下顎点） を結 ぶ 線 とN と S （トル コ 鞍 の

中央）　を結ぶ 線の 交 る角　（我攻 ぽ こ れ を ∠ α とす る）

と ，
N −S線と ，

　S−Gn 線 の 交 る角 （∠ β とす る ） と，　 N −S

線 と，Gn ・Go （顎 角点）線 の 交 る 角 （∠ γ とす る ）の 三

つ を測定す る と い う方法であ る．
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第 ユ 表 　頭 蓋 X 線側面 測 定 値
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　　　　．−1．
生 後 2H 目 Doug −
1as の 手 徳 ．以 来．
ド顎骨の 発育 良 好

リ ウ マチ 性 関

節炎，

正 常・例．

　他 の
一

つ は，Beers ＆ Pruzansky3 ｝
の 方法で ， 第 6

図の ∠ δを測定す る．∠ δは，N とAn （前鼻棘 ）線 とAn ・

Gn 線の交る角である．

　我・効 ま， 以上の 2 種 の 測定方 法を用い ，本症例 にっ い

て 測定 した．夊，対照 と して ， 健康新生 児 10例 に つ い て

も同様X 線撮影 し， 測定 した，

　 こ の 結巣は ，第 1表 に 示 した． 参考 の た めに Engel

等
2）

の リウマ チ 性関節炎に よ る 下顎発 育障害 の 1 例と対

照 の健 康者の 1例の 計測値及び Beers ＆ PruzanskyS ）

の

Pierre　Robin 症候群 の 1例 の 計測値 も併記 した． 第 1

表 か ら わ か る様 に ， 下顎 発育不全の 場合 は，∠ α は小 さ

く∠ βは 大 き く，
∠ γ は 大 き く，∠ δ は 小 さい ．然 し，

対照 ：LO例の な か に は ，
　Engel 等 の 症例 よ りももっ と 下顎

発育不全の 測定値 を 示 す 例 も あ る　（∠ δ で は症例番号

2
，

5 ，7 ， 9 ， 9 ， 10，
∠ β で は 5 ，8 ， 9， 11・

∠ γ では 5 ，8 ．11の 各例で ， 3 っ の 角とも含まれるの

は ， 症例 5 と8 である ）．然し ∠δ に 関 し て は，対照 と ，

我 R の 症例及び Beers ＆ PrUzansky3 ）
の 症例 とほ ， 著明

な 差があ る，従っ て ，頭蓋側面X 線撮影 の 計測 ｝ま， 簡単

な ∠ δ の 計測で充分 と思 わ れ る．

　 尚，治療に も関係す る事 であ る が，Beers＆Pruzansky3 ｝

の 症例 は生 後 2 日 目に Beverly　Douglas の 手術 を し，

そ の 後下顎 の 発 育 が順 調 に経 過 し，15カ 月後 に は ∠δ が

　158°
に な つ た，こ の 様 に，経過 の 観察 に も本法は 有用

で あ る，

　我k の 症例は
， 凡ての 角度 と も ， 著 明 な発育障害 を 示

して い る．

　　　　　　　　　　考　　按

　本症 は ，
工923年 Pierre　 Robin ⇔

に よつ て 初 め て報告

さ れた 疾患で ， 下顎骨形成不全 と舌下垂 ， 口蓋 披裂の た

め に呼吸困難を主症状 とす る．そ の 後 Pierre　RobinS）

は

1934年 に更 に 本 症 に っ い て くわ し く述べ た．

　前報で ， 我 kl ま1騒 8年迄に 報告 さ れ た症例 を集め て 報

告 した N　 isensonS｝ の 1q例 に，本邦 の 4例 と自験例 1例

を加え ， 合計24例セっ い て衷示 した が，そ の 後調べ た所

では ， 195gei　Weseman19 は 133伊tiを集め て い た 事を知

っ た．叉前報以後本邦では，藤野
12〕

等の 2例，境野
3）
等 の

2例，村 田
14 ｝

等 の 1例，西野
21 ）

の 6 例 が報告さ れ て い る．

　本症 に っ い て ， 最 もくわ し く述べ て い る の は，Wese −

Man
” 》

で あ る が ， 著者 は そ こ で，本症 を発 生 学的 に くわ

しく検討 して い る．

　本症の治療法 と して は ， 保存的療法 と手術的療法が あ

る．

　 保存的療法

　 1）　腹位 を とらせ る．下顎は自身 の 重みに よ り前下方

に 転位 し，　舌が前方 に 引かれ る の で，　舌下垂が軽減 さ

れ，呼吸困難が 減弱す る ．

　 2） 授乳は立位での 授乳 が よい
5）．

　 3） 腹位 の みで呼吸困難が 軽快 しない 場合 は ， 下顎 を

N 工工
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前下方 に圧迫す る 装具 を 用 い る．こ れ に ぽ 種々 の 装具が

考案 さ れ て い る
6岡 1の 。

　 4） 授乳 用 に も舌下垂 を軽減 さ せ な が ら授 乳 さ せ る 哺

乳 ビ ン に 装置 す る 装具 が あ る．

　 手 術療法

　 1）　Longmire ＆ Sallford 法
18 ）

　 こ れ は下顎下に小切開 を加え，　mandibular 　symphysis

　 の 内面 に 金属 板 を 挿入 し
，

こ れ に 同種 の 線をつ けて 15

9 の 重 さ で前方へ 下顎 を索引す る 方法 で あ る．

　 2）　Doug ］as 法
n）

　 舌下 面，
’
歯齦，下 口唇 に 幅 10〜15mm の 粘膜切除を行

い ，舌 を 下 口 唇 に癒着 さ せ ，舌下垂 を防 ぎ ， 呼吸困難 が

減 じ ， 下顎 が正常程度に発育した時，こ の 癒着を は が す

とい う 術式であ る．X 線計測 の 項での べ た Beers ＆ Pru −

za1 ユsky3 ）

は，こ の 方法 で成功 し， 15ヵ 月後に は ， 下顎

が．［三常程度 に 発育 した 症例を報告 して い る．

　 3） 気管切開

　呼吸 困 難 を 除去す る 手 段 と して は，簡単で速効的であ

る，

　要 す る に，下顎 発 育不 全 も，当面 の 呼吸 困難や哺乳困

難 を何 等 か の 方法で解決すれば，将来，正 常程度 に 発育

す る 事が 知 ら れて い る の で，当 面 の 呼吸困難 を解決 しな

け れ ば な らな い ．夕卜科 的療法 に は 反 対 の 意見 もあるが ，
重 篤 な 呼吸困難 に は 気管切開もや む を得な い ．我 k の 症

例では 気管切開 は家族の ［
’
］億 を得 る 事が 出来な か つ た の

で 行わ な か つ た．

　尚本症 と精神薄弱 との 合併 に つ い て 言及 して い る報告

壱あ る が
【

鴨 大 多数の 報告 が 新生 児 ， 乳 児であ る た め，
こ の 事 は 充 分 明 らか で な い ．然 し ， 本症 の 原因 に胎 生 早

期 の 栄養障害 が あ げ られて い る の で ，

19 ：ZO）

精神薄弱 を合

併す る ｝1∫能性 を指摘 して い る 論者 もい 7）　
9 ）．

　　　　　　　　　　 む す び

　 1） Pierre　Robin 症候群 の 1 例を報告 した．

　2） 本症 の 診断 と し て，頭蓋側 面 X 線撮影法及び 計灘

法 が あ り，我 々 1は
， 木例及 び 対照工0例に っ い て 行つ た 結

果 を報告 した認則定法 と し
』
〔1・ま，Beers ＆ PrUzansky の

．

方法 （∠ δ の 測 定）で 充分 である と思 わ れ た，

　 恩 師 九 嶋 勝 rd 教 授 の 御 校 閲 に 感謝 し ま す．
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