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先天性乳糜性腹水症 の 1例
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　　　　　　　　　緒　　言

　先天性乳糜性腹水症 は極 め て稀 な疾患 で あ り，

現在 まで の と こ ろ出生前診断 の報告 は見 あた らな

い ．最近著者 らは超音波断層法に よる経時的観察

と胎児腹水穿刺に よ り先天性乳糜性腹水症を推測

し得た 1例を経験 した の で ， 胎児腹水の 鑑別診断

に つ い て の 文献的考察を含め 報告す る．

　　　　　　　　　症　　例

　28歳。 0妊 0産．家族歴，既往歴に 特記すべ ぎ

異常な し．今回妊娠は
， 妊娠初期 に切迫流産徴候

を認め た ほ か は経過順調で あ つ た が ，妊娠 30週 2

日に 超音波断層法 ス ク リー ニ ン グ に て 羊水過多 ，

胎児腹水を指摘 され ， 当科に 紹介入院 となつ た ．

　入 院時の 超音波断層像を図 1 に
， 他の 検査所見

を表 1 に 示 した．超音波断 層像で は羊水過多，胎

児腹 水 とそ の 中を浮遊する大網 ， 陰嚢水腫 が認め

られた が，他 の 胸水 ・皮下浮腫 など の 胎児水腫所

見や胎児腹水中石灰化縁は 認め られず，表 1 に 示

した 検査所見 も参考 とし ， 暫定的に 胎児胎 便性腹

膜炎 の初期を疑 つ た ．妊娠30週 3 日 に 羊水 検査 お

図 1　 入院時超音波断層所見

水

る大網

よ び早産抑制 の た め 行な つ た羊水穿刺の 結果は
，

羊水 α
一フ ェ トプ ロ テ イ ン 1，320ng／ml ，

　Foam 　sta・

bility　index　47，染色体培養46XY で あつ た ．

　そ の 後 NST
， 超音波 パ ル ス ドッ プ ラ

ー
法 な ど

に て Fetal　well 　beingを ， 確認 し つ つ ，ま た Rito・

drine点滴静注に て 早産抑制を 図 りつ つ
， 経時的

に 超音波断層法 で 経 過観察 した． 3週間経過 し て
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表 1　 入 院 時 検 査 成 績 表 2　先天 性 乳糜性 腹水 症 の 原 因疾患

血液検査 所見

血液型

　間 接 ク
ー

ム ス テ ス ト

　空腹 時血 糖

　 血 清 a
・フ ェ　トプ ロ テ イ ソ

　 Kleihauer・Betkeテ ス ト

　 TORCH

CTG 所見

　 NST

A 型，Rh（D）陽性

陰性

98mgfdl358ng

／dl

o％

陰性

reactive

1。　 特発性 （原因不 明）

2．　 乳糜輸 送 リ ソ パ 管 系の 奇形 （狭 窄，閉塞，欠損，原 発

　 性 腸 リソ パ 管 拡張 症，腸 間膜 リ ン パ 管嚢腫 ）

3。　 乳糜輸送 リソ パ 管系以外の 奇形 （総腸間膜症，腸回転

　 異 常症 な ど）

4．　 腫瘍 （腸間膜 リ ン パ 腫，後腹膜 リ ン パ 腫，悪性腫瘍 ）

5．　 炎症 （先天性梅毒 な ど）

表 3　胎 児腹水 の 原 因疾患

も胎児胸水や皮下浮腫の 出現は なか つ た が ， 胎児

腹水は 増加傾 向 に あ り， しか も石 灰化像や 消化管

拡張肥厚像 も出現せ ず ， 胎児胎便性腹膜炎 は 否定

的 となつ た．そ こ で 妊娠 33週 6 日に 超音波映像下

に 胎児腹水 穿刺を 施行した と こ ろ ， 腹水中総蛋 白

2．9g／dl，リ ソ パ 球多数で あつ た ．こ の 結果 お よ び

前述の 超音波断層｛象所見経過 よ り，こ こ に至 つ て

胎児乳糜性腹水症 が出生前診 断 とし て 最も考 え ら

れ た．妊娠 34週 5 日前期破水を来 し，胎児肺成熟

は確 認され て い た ため，早産抑制治療は中止 とし

た． こ の 時超音波断層法 に よ り胎児腹部径 は 12×

12cm あつ た た め
， 躯幹娩出困難 の 予防 と 出生直

後の 呼吸障害除去 を 目的に ，再度の 腹水穿刺を施

行 し ， 腹水 約250ml排液後に経腟分娩 とした．

　児は 2
，
940g の 男児で Apgar ス コ ア 1 分後 5 点

で あ り ， 直ち に気管 内挿管 した．そ の後 NICU に

て 腹水 130ml 穿刺 排液 し 呼吸状態 は 安 定 した た

め ，翌 日呼吸管理 よ り離脱 し た ．先天性乳糜性腹

水症 を考えて い た た め
， 初 め は 静脈栄養 とし ， 腹

水貯留傾 向が な くなつ た とこ ろ で 哺乳 （母乳）を

開始 し た ．し か し腹水再貯留が認め られ再度腹水

穿刺施行 した と こ ろ ， 腹水は乳糜性で あ り， 総蛋

白3．Og／dl，　 albumin 　22g ／d玉（こ の 時血清総蛋白

4．6g／dl）， 腹水 中脂肪球認 め られ ， ト リ グ リセ ラ イ

ド113mg ／dlで
， 出生前診 断通 りの 先天 性乳糜性

腹水症 と確定診断 された ．児は 現在再び中心静脈

栄養で 管理 中で あ る．

　　　　　　　　　考　　案

　先天性乳糜性腹 水症は 極 め て 稀な疾患で あ り，

1877年 Winiwater12）
に よ る最 初 の 記載 以 降1985

年 ま で の 間 に わ ず か 36例 の 報 告を 見 る に す ぎな

い
6）10）．原因は表 2 に示 した通 りで

2出 生時腹水は

1．　 免疫 性，非免疫 性胎児水腫 （心血 管系 奇形 な ど）

2．　 腎尿路系奇形 （尿路 閉鎖奇 形 な ど）

3．悪 性腫瘍

4．　 消 化 管 奇 形 （胎 便 性 腹 膜 炎な ど）

5．　 肝 胆系奇形 （肝硬変な ど）

6．　 リ ア パ 管 系奇形 （先天性 乳麋性腹 水 な ど）

7．特 発性 （原因不 明）

漿液性で あ り， 哺乳 に よ り摂取 し た 長鎖 ト リ グ リ

セ ラ イ ドが カ イ ロ ミ ク ロ ン とな つ て 初 め て 腹水 は

乳糜色 を呈す る と い う特 色 もあ り
2｝，出生前 に こ

れ を診断す る こ とは 困難 で あ る と考 え られ て き
r

た ．

　 し か しなが ら，近年 の 超音波画像診断法 お よ び

胎児穿刺技術の 発達に よ り， 胎児胸水 を主徴 とす

る類縁疾 患の 先天 性 乳糜胸を そ の 胸水性状 も参考

とし ， 出生前診断 した とす る報告 は 多 く見 られ る

よ うに な つ て 来て い る
4｝5）8｝

．本例 で は経時的超音

波断層法 に よ る観察に 加 え ， 胎児腹水 性状 の 分析

に よ り， 先天性 乳糜性 腹水症を 出生前 よ り推測 し

得 た の で
， 以下胎児腹水の 出生前鑑別診 断 を中心

と し て ，
こ れに つ い て 述 べ る，

　まず，一般に 胎児腹水を示す疾患 と し て は 表 3

の よ うな もの が挙げられ る
7）B）． こ の うち，腹水 の

み を主徴 とす る本例 で は ，胸水な ども伴 い 全身性

浮腫を示す免疫性や非免疫性胎児水腫は まず否定

された ．次 に ，腎尿路系奇形 は随伴す る羊水過少

がな い こ とな ど に よ り， ま た 悪性腫瘍 は 形態学的

に 腫瘍像は な か つ た こ とに よ り否定 された ．そ し

て ，最 も鑑別診断で 考慮 し た もの で あ るが
， 胎児

胎便性腹膜炎 は 経時的超音波断層法に よ り腹水中

の 石灰化 像が 現わ れな い こ と に よ り否定 され 1）
，

残 る もの として 先天 性乳糜性 腹水 症が強 く示 唆さ
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れ る に 至 つ た ．

　そ こ で 胎児腹 水穿刺を行な い ，先天 性乳糜性腹

水症 の 出 生前診断 の 補 完を試 み た ．ちな み に 類縁

疾患で あ る先天性乳糜胸の 出生前診断で は 胎児胸

水の 性状で ，高蛋 白で 細胞成 分で は リ ソ パ 球主体

で ある こ とが重要 な所 見 とされ て い る
4）9）．胎児腹

水 の 性 状に つ い て は ，い まだその 詳細 は 明 らか で

な い が
，
Mir　et　a1．9）は 35例 の胎児腹水 の 内 ， 27例

の 新生児に 出生直後腹 水穿刺 を行な い
， その 性状

に つ き報告 し て い る ．それ に よ る と， 腹水中総蛋

白2．79／dl以 上 の も の は 乳糜性腹水症 の 全例 の ほ

か
， 心 性 ， 腎性 ， 胎児胎便性腹膜炎の

一
部で あつ

た とし て い る．本例で は在胎 33週 に お い て 胎児腹

水 中総蛋 白は 2．9g／d1で あ り， 先天 性 乳糜 性腹水

症 に合致す る性状 で あつ た ．

　胎児治療を含め た 的確な周産期管理 は，症候の

診断に と どま らず，原因疾患を 同定 し ， そ の 病態

を把握 して 初め て 可能 となる
2）．その た め に は，超

音波断層法に よ る詳細な観察に 加 え て ，今後は胎

児穿刺に よ る胎児血 液や胎児体腔貯留液 の 生化学

的分析も重要性 を増す もの と予見 され る．今回 は

経 時的超音波画像診断 と胎 児腹水 分析 よ り先天性

乳糜性腹水 症を 出生前 よ り予 測 し
， 出生直後 よ り

腹水穿刺排液に よ る 呼吸の 確立 と，栄養補給を計

画的に行 な つ た 1例を経験 した の で ， 主 に 胎児腹

水 の 鑑別 診断を 中心 に文献 的考察 も加 え報 告 し

た ．
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