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　　　　　　　　　緒　　言

　 シ ーハ ン 症候群 は 分娩時大出血 や シ ョ ッ ク を来

した 婦人 の 10〜30％に 発症す る と い わ れ て お り，

軽症例を含め る と必ず し も稀で は な い ． しか し確

診 に 至 る ま で に か な りの 期 間 を 要す る例 が 多

ぐ
）1°）

， 分娩後早期 に 診断 され る例 は 比較 的少な

い ．ま た 本症候群 に お い て は 下垂 体後葉機能 は
一

般に 保た れ る もの と され て お り，顕性の 中枢性 尿

崩症を合併す る こ とは 稀であ る
3）4）7）“’9，11）12）16）．今回

わ れわ れは
， 中枢性尿崩症を合併 し分娩後早期 に

診断 し得た シ
ー

ハ ン 症候群 の 1例を経験 した の で

報告する．

　　　　　　　　　症　　例

　症例 ：29歳女性， 2 妊 2 産．

　主訴 ：分娩時出血．

　家族歴 ・既往歴 ：特記す べ き事項な し．

　現病歴 ：生来健康で ，第
一

子 ， 第二 子妊娠分娩

時に は と くに 異常を認め な か つ た ．また 今回 の 第

三子妊娠中 も多尿 は な く，
ほ か に特記すべ き異常

も認 め られなか つ た ．昭和61年 1月26日， 自宅 に

て 2，820g の 女 児を 分娩 ．そ の 際大量 の 出血 を来 し

（正確な出血量 は 不 明），血 圧低 下，意識障害が 出

現 した．た だ ち に 近医に 搬送 され ， 血 漿増量 剤 ・

ス テ ロ イ ド剤 の 静注を 受けた 後，同 日当院に 転送

された ．

　入院時現症 ：身長 151Cln，体重 51kg．意識清明

な る も
一般状態やや 不 良。血圧 130／80mmHg ．脈

拍96／分，整．体温 37．3℃．皮膚は 乾燥 し蒼 白。眼

険結膜貧血 様．球結膜に 黄疸な し，胸，腹部 に 特

記 す べ ぎ所見 な し．四肢に 浮腫な し．神経系 に 特

記すべ ぎ所見 な し．

　入院時
一

般 検査所見（表 1）：末梢血 に て ヘ モ グ

ロ ビ ソ 6．3g／dlと著 明 な貧血を認 めた ．生化学検

表 1　 入 院時
一

般検査所見

CBCWBC

　 7，300ノ 
3

RBC 　 269× 10∀  
3

　Hb 　　　　　63g ／dl
　Hct　　　　 20．6 ％

Plt　 19，5x10 ▽  
3

Blood　Chemistry
TPGOTGPTLDHFBSRenal

　function

BUNCrCCr

5、8g／dl161U

／ml

　71U ／ml

2591U／ml

1031U／ml

9mg ／dl

O．8mg ／dI

801〆day

Serum 　Electrolyte

　 NaKClCa

　 P

　 PosmUrinalysisSGpHsuga

「

protein
　 UosmECG

：

161mEq ／l

4．1mEq ／l

l17　mEq ／1

9．emg ／dl

5．2mg ／dI

331mOsm ／kg

1．0035
．5

　 （
一
）

　 （
一

）

219mOsm 〆kg

　 　 WNL

Chest　X ・ray ：WNL

Abd ．　X −ray ：WNL
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626 中枢性尿崩症 を 合 併 した シ
ーハソ 症 候 群 の 1例 日産婦誌41巻 5 号

査 で は ，血 清 Na 　 161mEq ／1，血 漿 浸 透 圧 331

mOsm ／kg と，高 Na ・高浸透圧血症を呈 した．尿

漫透 圧は 219mOsm ／kg と低値で あつ た ．

　頭蓋 X 線単純写真上 トル コ 鞍 の 拡大，変形等の

所 見 は 認 め な か つ た．後 日施 行 し た ト ル コ 鞍

CTscan で は ， 下 垂 体実質 は 萎 縮 し 部 分的 な

empty 　sella の 像を 呈 した が
， 腫瘍や 破壊性病 変

の 存在を示唆す る所見は 認め な か つ た （図 1）．

　内分泌学的検査所見 ：入 院後 （産褥 3 日目）の

検査所見 （表 2） で は ， 下垂体 ホ ル モ ソ の 基礎値

は
， GH と LH が 高値 を呈 し た 以外は すべ て 正常

図 1　 ト ル コ 鞍 CTscan．下 垂 体 実 質 は 萎縮 し
，partial

　empty 　se｝laの 縁を呈 し た ，

な い し低値で あつ た．LH の 高値は HCG と の 交

叉 反応 に よる もの と考 え られた ．甲状腺機能 はほ

ぼ正常で あつ た ．副腎皮質 ホ ル モ ン は ，血 中 コ ル

チ ゾ ー
ル ，尿中17・OHCS ， 17・KS の い ずれ も低値

で あつ た．

　
一般状態安定後 （産褥 17日目）に施行 した 下垂

体予 備能 の 検 索 （表 3 ）で は
， 下垂体前葉 ホ ル モ

ソ お よ び コ ル チ ゾ
ー

ル の 基礎値 は い ずれ も低値

で ， イ ン ス リン ・LH ・RH ・TRH に 対す る反応も

無反応 な い し低反応で あつ た．また GH は
，

グ ル

カ ゴ γ ・ プ ロ プ ラ ノ ロ
ー

ル 負荷 に対 し て も無反応

で あ つ た，迅 速 ACTH 刺激試験 に 対す る コ ル チ

ゾール の 反応 は 良好で あつ た．

表 2　 内分泌学的検査 所見 （1）

Pituitary　hormones

ACTHGHTSHPRLLHFSH＜ 2Dp9／ml

32，4ng／ml
2．6μU／ml

8．8ng ／m1

102mIU ／ml

4、3mIU ／ml

R・A ・Asystem
PRAaldou 1．4ng ／mlfhr

47．7P91m1

Thyroid 　function

T ・T3T
・T4F
−T4TBG

2 ．1ng ！ml

12，4μ 9／dl

1．2ng／dl
43．8μg／rnl

Adrenal 　ho   。 nes

　cortisol 　　　4．0μg／dl
　U ．17−QHCS 　 Omg 〆day

　U ・17−KS 　　1，4mg ／day

ealdosterone

表 3　 内 分 泌 学 的 検 査 所 見 （2）

Insu】in，　LH ・RH ，　TRH 負荷試験 （insulin　6U，　LH −RH 　lOGμ，　TRH 　500μ g　iv）

time （min ，）
blo〔〕d　sugar （mg 〆d1）

ACTH （P9／mD

cortis。王（μ9／dl）
GH （ng ／ml ）

TSH （μU ／m1 ）

PRL （ng ／ml ）

LH （mlU ／ml ）

FSH （  IU〆mD

　　　0

　　79

く20

　0．8
　1．4
＜ L3

　7，3
く 2．O

　　30

　　35
〈 20

　1．4
　1．5
く 1．3

　8．6
　 4．2

　2．1

　　60

　　61

＜ 20

　2，8
　1．1
＜ 1，3

　7．9
　 5，1
＜ 2．0

　　90

　　69

く 20

　2，0
　1．6
〈 1，3

　8，3
　 6．9
〈 2．D

　120

　　74

＜ 20

　1，3
　1．4
＜ L3

　7．8
　 5．5
＜ 2，0

　180

　　74

く 20

　1．3
　1．6
＜ L3

　8．3
　 3，8
〈 2．0

迅 速 ACTH 刺激 試験 （ACTHI −24250mg 　iv）

time （min ．）
。ortiso1 （μ9／dD

aldosterone （P9／ml ）

　　　0

　 1．8107
．5

　　 30

　 7．7283
．9

　　6 

1L4322

，3

　 120122313

，3

グ／レ カ ゴ ン ・プ 卩 プ ラ ノ ロ
ー

ル 試 験 （glucagon　lmg 　iv，　propranQlol 　10mg　po）

time （min ．）
blood　sugar （mg ／dl）
GH （ng ／ml ）

　　　0

　　77

＜ 0．2

　　60

　 130

＜ 0．2

　 120

　　96

＜ 0．2

　 150

　　77

く 0．2

　180

　　73

く0．2
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図 2　 5 ％高張食塩 水 負荷試 験時の 1血漿浸透圧 と血漿

　バ ゾ プ レ シ ン の 関 係．

　血 漿浸透 圧 の 著 明 な上 昇 に もか か わ らず血 漿バ ゾ プ

　 レ シ ソ の 反応 を認 め ず ， 中枢 性 尿崩症 に
一

致す る 所

　 見 を呈 し た．

三輪他 627
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　　　 図 3　入 院 後 の 臨床経過

　下垂体後葉機能 の 評価の た め に 施行 し た 5 ％高

張食塩水負荷試験
2）（図 2 ）で は ，血 漿浸透圧 の 著

明 な上 昇 （310mOsm ／kg 以 上 ） に 対 し
， 高感度

RIA 法 に て 測 定 し た 血 漿 パ ゾ プ レ シ ン は 最 高

O．81pg／ml と きわ め て 低反応で あつ た．

　臨床経過 （図 3）：患者は 入院 直後か ら 1 日尿量

4，000ml を越 える 多尿を呈 し，分娩時大量 出血 に

伴つ て 発症 した 中枢性尿崩症 の 可能性 が考え られ

た が ， 産褥 3 日 目よ り 1 日尿量 2，000ml前後 と見

か け上 ほ ぼ正 常化 し
，

一般状態 も安定 し た ． し か

し，入 院直前 ス テ ロ イ ド剤 の 静注を受 けた 後 に 多

尿が出現した 経過 か ら ， 背景 と して 副腎皮質機能

低下症 に よ る 利尿不 全 の 存在 を疑い 各種内分泌負

荷試験を 施行 した と こ ろ ， 下垂体前葉機能低下症

お よび 中枢性尿崩症の 合併が明 らか とな り，多尿

は 二 次性副腎皮質機能低下 症 に よ り不顕性 化され

て い る も の と推察 され た ． 2 月27 日 よ り コ ル チ

ゾ ー
ル 20mg／日 の 補充療法を開始 した と こ ろ，同

日 よ り尿量 の 著明な増加 （約5
，000m1／日）を 認め

た ，こ の 多尿に 対 し て は 3 月 8 日 よ り DDAVP 　20

μg／日の 点鼻投与を 開始 し，以後尿量 は約 1，000

ml ／日前後 と良好 な コ ン ト 卩
一

ル が可 能で あ つ

た ，

　　　　　　　　　考　　案

　 シ
ー

ハ ン 症候群 の 診 断は 特徴的 な病歴 お よび臨

床症状 よ り比較的容易で あるが
， 確診に 至 るま で

に は か な り の 期間 ， 平均 10年前後を 要す る こ と が

多い と言わ れ て い る
1》10）

．こ れ は，本症の 多 くが い

わゆる部分型下垂体前葉機能低下症で あ り， 発症

疸後 よ り気付か れる こ とが少ない た め と推察 され

る．今回 の 症例 は
， 発症時に

一
過性 に 出現し た 多

尿が不 顕性化 した こ とを契機 とし て 下垂体機能障

害の 存在を疑 い ，内分泌学的検索に よ り本疾患 の

存在を 早期に 診断 し得た興殊深 い 症例で あ る．

　 シ
ー

ハ ソ 症候群 と中枢性尿崩症 との 合併は ぎわ

め て 少 な い
3）4）ア）

”“9〕11）12）「6），本疾患 に お い て 下垂体後

葉が保たれ る理 由 とし て ， 下垂 体前葉 と後葉 の 血

管支配 の 相違が従来 よ り指摘 され て い る ．し か し

尿崩症の 臨床像を伴わ な い シ ーハ ン 症候群 の 90％

に 下 垂体後葉 の 萎縮が 認め られ る こ とを Shee−

han 自身 も記載 して お り
15 ）

， また Whitehead” ）は

こ れ らの 症例に 視索上核，室傍核の 萎縮が認め ら

れ る こ とを 明ら か に し て い る．さ らに 多尿を伴わ

な い シ
ー

ハ ソ 症候群 に お い て も潜在 性 の 尿濃縮力

障害 の 存在 が指摘 され る な ど
6），本症 に お い て 下

垂 体後葉系の 障害が従来考 え られ て い た 以上 に存

在す る 可能姓 も示 唆 され て い る 5）．し か し
， 本例 の

よ うな 顕性の 尿崩症の 合併例 の 報告は 1981年 の

Schwartz　et　aL の 集計 12｝
で シま30余例 を数え る に す

ぎず ， 比較的稀な病態と考え られ る．

　本例 は
， 尿崩症 の 存在 を早期 に 診断 し得た 点で

も意義深 い 症例 と考 え られ る．中枢 性尿崩症 の 診

断は 従来尿浸透圧 を指標 とした 間接 的な方法 に よ

り行わ れ て い た が，尿 浸透 圧 は 脱水 や他の ホ ル モ

ン （副腎皮質 ホ ル モ ン ，甲状腺 ホ ル モ ン など） の

N 工工
一Eleotronlo 　Llbrary 　
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628 中枢性尿崩症を合併 した シ
ーハソ 症候群 の 1例 日産婦誌41巻 5 号

欠乏 の 影響 も受ける た め ， 時に 結果 の 解釈 が困難

で あ つ た ．本例 で は 5 ％高張食塩水少量 投与法
21

と血 中バ ゾ プ レ シ ソ の 直接測定を用 い る こ とに よ

り，尿崩症症状が 下垂体 ・副腎系の 機能低下に よ

り不 顕性化 されて い る （い わ ゆ る masked 　DI）時

期に お い て も尿崩症 の 診断が可 能で あつ た ．また

血漿 バ ゾ プ レ シ ン が低値で あ るに もか か わ らず多

尿の 不 顕性化を認め た こ とは
，

こ の 病態が主 と し

て バ ゾ プ レ シ ン 非依存性の 機序 に よ る こ とを示 し

て お り，副腎不全時の 水利尿障害 の 病態を解明す

る上 で も示唆 に とむ症例 と考 え られた ．

　以上 ， 中枢性尿崩症を合併 し，分娩後早期に 診

断 し得た シ ーハ ソ 症候群 の 1 例 を ， 若干 の 考察を

加え て報告 した．
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