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Short　umbilical 　cord

　　　　　　　　　 緒 　　言

　臍帯 ヘ ル ニ ア の うち lower 　celosomia は 合併奇

形 が多岐に わた つ て 重篤で ある こ とが 多 く，可及

的早期に それ と診断 し得 る こ とが臨床上 重要で あ

る．今回 ，
lower　celosomia の

一症例を出生前診 断

し た の で 報告す る．

　 また ，過去 6年間に 当セ ン タ
ー

で経験 した 7例

の lower　ce ！osomia 　eCつ い て も．検討 し た の で 報告

す る．

　　　　　　　　　 症 　　例

　家族歴　特記す べ き こ と無 し．母 31歳，父34歳

血族結婚無 し．

　既往歴 　特記すべ き こ と無 し．

　母 の 妊娠歴 　 2 回経妊 2 回経産，2 児 とも健康．

　今回 ， 妊娠 34週 に近 医よ り内臓脱出疑い で ， 当

セ ン タ
ー

に 紹介 され る．当 セ ソ タ
ー

の 初診時超音

波断層法に よ り，膀帯 ヘ ル ニ ア （図 1）， 側弯 （図

2）， 胸郭 の 低形成 （図 3 ）， 単
一

臍帯動脈 （図 4 ），

短 い 臍帯 （超音波 断層法に よ る計測で 11．5cm）が

消化管

ma　1　 膀帯 ヘ ル ニア

肝臓

ヘ ル ニ ア 門

心臓
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図 5　児の 全 身像
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図 4　 単
一

臍 帯動 脈

図 6　児の レ ン ト ゲ ン 像

認 め られた ．ま た ， 超音波計測で は ，児頭大横径

7．5cm （29wOd 相当）， 大腿骨長 5．1cm （28wOd 相

当） と intrauterine　growth 　retardation （胎児 の

推 定 体重 が 標 準偏 差
1）の 一1．5SD 以下 の も の

一

IUGR と 略 す ） も 認 め ら れ た の で lower

celosomia と診断 した ．妊娠 36週 に 経腟 自然分娩

とな つ た ．児は 体重 1，465g，身長 32．7cm の 男児で

あっ た ．Apgar　score は 1 分後 2 点 ， 5分後 0点
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表 1　 当セ ソ タ
ー

に お ける 10Wer　Ce10SOmia

分娩

週数

出生

体重
SD 性

別
膀 胱
異常

腎臓 （右 ）
　　（左）

性器 （内）
　　（外）

鎖 肛 結腸 の 長 さ
下 肢
欠損

肺体童 比 側 蛮
単 臍
動脈

胱 帯長
（cm ）

症例 132W1 β899 一1．4 女 膀胱 正 常 重 複子宮 十 欠　損 一 0．0048 十 十 8
腸 裂 正 常 重 複腟

症例 229WL 弓609 一1．6 男 膀胱 無形成 右睾丸 欠損 十 約 15cm 十 0．0060 十 十 4
腸瘻 正 常 正 常

症例 327W1 ，0049 一1．9 男 膀 胱 正常 位 置異 常 十 ご くわずか 一 0．0073 十 十 10
腸瘻 正 常 位 置異常

症例 427W8749 一2．Q 男 膀胱 正 常 位置 異常 十 S 状結腸 ま 十 O．0024 十 十 5
腸瘻 無形成 位置異常 で 存在

症例 532WL2209 一1、7 女 正 常 正常 卵 巣位置 異常 　 正　常 一 0．0040 十 十 8
正 常 腔 閉鎖

症例 634W1 ，726g 一1．ユ 女 低形 多嚢胞 腎 卵 巣卵管 子 宮 十 正 　常 一 0．0087 十 十 3
成 正 常 腟低形 成

症例 736W1 ，428g 一2．8 男 膀胱 水 腎症 停留睾丸 十 ご くわ ずか
一 O．0059 十 十 13

腸 裂 多嚢胞 腎 陰茎低形 成

で死 因 は 呼吸不 全 の ため で あつ た．また，児の 臍

帯 ヘ ル ニ ア は超音波断層法 と同様 で ， 広範囲 の 腹

壁欠損を伴つ て い た （図 5 ）．分娩後の 児の レ ン ト

ゲ ソ 写真 で も， 右側弯が確認 された （図 6）．それ

以外 の 合併奇形 と し て ，解剖所見で 肺低形成（肺／

体重比が 0．012未満 の もの
3））， 単一臍帯動脈，両 側

虫垂，嚢胞腎 ， 膀胱腸裂 ， 鎖肛 ， 停留睾h ， 外性

器奇形 が認め られ た．

　 当 セ ソ タ
ー

で 経験 した lower　celosomia 　ll合併

する奇形 とし て Duha1nelは 膀胱外反症 ・膀 胱腸

裂 ・結腸形成不全を報告 し て い る．当 セ ン タ ーで

は 過去 6年間で 7例 経験 した （表 1）．今回報告 し

た 症例 は表 2 の 症例 7 で ある．膀胱外反症 の 合併

は 症例 5を 除 ぎ 6例 に認 め られ た ．膀胱腸裂 ま た

は膀胱腸瘻は 5例に 合併 して い た．後腸形成不全

と し て 鎖肛 は 6 例 ， 結腸形成不 全 は 5 例 認め られ

た，下 肢欠損 は 2例 に 認 め られ，そ の 他 の 奇形 と

して 全 例 に単
一
臍帯動脈 ， 過短臍帯 （中山 らの 定

義に よ る
2）） が認め られ た ．

　 また，合併症 として 肺低形成，側弯は全例に ，

IUGR は 5例 に 認め られ た．

　　　　　　　　　　考　　察

　 Duhame1 は 臍帯 ヘ ル ； ア の 発生 を胎生皺襞 の

閉鎖異常と い う概念で 説 明した ，それ に よ ると腹

壁形成 に は 4 葉 の 皺襞が あ りそ れ らが 上下 左右 か

ら合わ さ つ て 臍帯輪を形成す る と説明 され て い る

（図 7）
4）．ま た こ れら皺 襞の 形成不 金が 起 こ る こ

と に よ つ て 生 じた体 壁 の 異 常を celosomia と呼

図 7　筋 体 壁 の 形 成 に よ る 体腔 の 閉鎖

び
， さ ら に それを upper ，

　middle ，　lowerの 3群 に

分類 し そ の 中で 含併奇形 も区 分し て い る （表 2）．

当 セ ン タ ーで の 検討で は
，

い まま で文献上報告さ

れ て い なか つ た lower　celosomia の 合併奇形 とし

て 単一
膀帯動脈 ， 過短臍帯が

， 合併症 と し て 肺低

形成，側弯，IUGR が 明 らか とな つ た ．単一臍帯動

脈や過 短臍 帯の 合 併 に つ い て は 皺襞 閉鎖が障害 さ

れ る部位 の近 くに 原始臍輪が ある た め で あろ うと

考 k られ る．肺低形成 に つ い て は羊水量 は減少傾

向で ある が，あ る程度は 保た れて お り腎無形成単
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表 2　 臍帯 ヘ ル ニア 30例 の 合併奇形

No．
ExomphalQS ofCases

Exomphalos ，　defect　 of

sternum ，　 diaphragm ，
pericardium 　and 　heart… 0

Upper　celosom 工aExomphalo8
，　 diaphrag −

　 matic 　hernla　and 　ectopia
cordis 　abdominalis

・…一 2
Exomphalos 　 and 　 dia一
phragmatic 　hemia 　

・…・ 2

Middle　 celosomiaExomphalos 　alone ……… 24

Exomphalos 　 and 　 bladder
exstrophy 　　　　　

………・・ 1

Lower 　 celosQm 江aExomph 尹10s，レ1興dgut
　　ageneS ユS，　 veSICO 且nteS ・
tinal 丘ssure 　and 　bladder
exstrophy 　　　　　　

……・… 1

（Duhamel4，に よ る）

独に よ る もの とは 考え に く く， 側弯に よ る 胸郭 の

異常や 大 ぎな臍帯 ヘ ル ニ ア に よ る横隔膜異常な ど

も関係 し て い る と推測 される
5｝．また ， 側弯の 原因

に つ い て は 混合型 の 脊柱奇形 もある が，図 7 に 示

すよ うに 脊柱奇形がな く弯曲し て い るだけ の もの

もあ る．そ の 他の 原因 として は
，

ヘ ル ニ ア 嚢の 重

さ に よ る も の も考え られ る が 明 らか で は ない ．

IUGR の 合併に つ い て は こ の よ うな高度 の 奇形 の

た め に 合併する の で は な い か と想像され る，

　　　　　　　　　　結　　語

　膀胱腸裂，膀胱外反，後腸形成 不 全 を合併 し た

lower　celosomia の 1 例 を 経 験 し た ．　 lower

celosomia は い ま ま で 報告 され て い た 奇形以外 に

単
一

臍帯動脈 ， 過短緕帯 ， 肺低形 成 ， 側弯 ， IUGR

が 高 率 に 合 併 す る こ と を 指 摘 し た ．lower

celosomia の 診断 とその 予後を推定す る た め に こ

の よ うな合併奇 形や 合併症の 有無を検索す る こ と

が大切で あ り， そ の 出生前診断に超音波断層法は

有用 で あ る と考 え られ た ．
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