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Abstract　NVe　here　report 　two　cases 　of　pregnancy 　c 〔｝mplicated 　by　herediしary 　spherocytQsis （IISj

a1 ユd　dlscuss　the　feしa］and 　neonata1 ：llallagelllHnt 　of 　the　pregnancy 　w ［th しhis　inh〔〕rited 　disease．

　Fortunately，　bDth　cases 　had　an 　uneveTitfu ！course 　of　pregnancy ，　but　the　neonate 　in　case 　l　suffered

from　severe 　hyperbilirubinemia　and 　allell／ia．　Both　of　the　children “ ℃ rc 　later　diagnosed　as　HS ．0 し1r

cases 　and 　cases 　repQrted 　ill　the　past　suggested 　that　splenect 〔｝my 　before　pl
’
egnancy 　is　indicated　in　HS

patients，　and 　that　the　children 　of　wolnen 　with 　HS ，　even 　post．splerlectomy 　mothers ，　should 　be　under

careful 　management 　ill　their　neonatal 　period．

Key 　 words ：　Hereditary　 spherocytosis
・Pregnancy ・Anemia ・Splcnectomy

　　　　　 　　　　緒　 　言

　遺 伝 性 球 状 赤 血 球 症 （hereditary　 spher −

ocytosis ：HS ）は ，本 邦の 先天 性溶血性貧血の う

ち約 70％ を占め る先天性赤血 球膜 異常症で あ る．

遺伝形式 は常染色体優性遺伝 と され て い るが ， 常

染色体 劣性遺伝 に よ る も の もあ り， また実際 は約

1／3が孤 発例で あ る．病囚 と して は 赤血 球膜 蛋 白

（ア ン キ リ ン
， ス ペ ク ト リ ン

， band3，
　 band4 ．2等）

の 欠損 と病的赤血球 の 脾に よる条件付けが 重要 と

され て い る。

　 HS は比較的頻度 が 高 い も の の ，わ が 国で は そ

の 合併妊娠 の 報告は非常に少な く，産科管理 に つ

い て は 19．　96年に 山田 ら
1 ）
が 本誌 で 論 じて い る の み

で あ る．た だ し ， そ こ で は胎児 ・新生 児管理 に っ

い て は言及 さ れ て い な い ． ま た 我 々 の 検索 した 限

り ， 過 去の HS 合併妊娠 の 英文報告 に お い て ， そ

の胎児 ・新生児管理 に つ い て 論 じた 文献 は なか っ

た．そ こ で ， 今回我 々 は HS 合併 妊娠の 症 例 を 2

例経験 した の で
，

そ の 臨床経過 を報告 す る と と も

に ， 特 に 胎 児 ・新生 児管理 に つ い て考察す る．

　　　　　　　　　症 　　例

　症例 1 ：症例 は 24歳 の 3 回経妊 1圏経産婦 で
，

父親 も HS と診 断 さ れ て い る．21歳 の 前回 妊 娠

時 ， 妊娠 4 カ 月に 腹痛 と黄疸が 出現 し ， 他院 に て

精査 の 結果 HS と診断 され た が ， 保存的治療 の み

に て 正 期産 した とい う．こ の第 1子 は 1 歳 6 カ 月

時 に HS と診断 され て い る．本人 が 拒否 し た た め

分娩後 も脾摘は施行され ず ， 外来通院 もし て い な

か っ た ．23歳時 に 伝染性単核細胞症 に て 近 医 よ り

筑波大学臨 床医学系血液 内科 （血液 内科）へ 紹介入

院 とな り， 再度 HS に っ い て精査され ， 脾摘 を強

く勧め られ て脾臓お よび胆嚢の 摘 除術 を受 けた．

　今回 の 妊 娠は初期 よ り筑波大学臨床 医学 系産婦

人 科 （当科）にて管理 さ れ ， 妊娠経過中 ， 溶血 性貧

血 は全 く認 め られ なか っ た．妊娠 38週 5 日 に 自然

陣痛 が 発 来 し，3，250g の 男児 を正 常分 娩 した．

N 工工
一Eleotronio 　Library 　



Japan Society of Obstetrics and Gynecology

NII-Electronic Library Service

Japan 　Sooiety 　of 　Obstetrios 　and 　 Gyneoology

960 遺伝 性球 状 赤 血 球 症 合 併 妊 娠 の 胎児 ・新生児 管理 日産婦誌50巻11号

Apgar　score は 1分後 8 点 ， 5 分後 10点で あっ た ．

児 は，新生児期 には貧晦， 高ビ リル ビ ン血症 は認

め られ ず ， 日齢 5 に 退院 した， しか しなが ら， 生

後 4 カ 月時に Ilb＝9．99／d］の 貧血 お よ び血 液塗

沫標本で 多数の 球状赤血 球が認 め られ ，
IIS と診

断 され た．

　症例 2 ：症例 は31歳の 初妊婦 で ， 家族歴で は母

親 と祖父 が HS で あ る．13歳時 に他院に て HS と

診断 され た が ， 脾摘 は受 けて い なか っ た ．26歳時

に 感 冒 を契機に溶血 性貧血 が 出現 し ， 血液内科 を

紹介受診 して い るが ，こ の 後 も脾摘 は行われ て い

な か っ た．今回 は ， HS 合併妊娠管理 目的に て妊 娠

7 週 6 日 に 近 医 よ り当科 に 紹介初診 とな っ た ．

　妊娠初診時 の 血 液検査 所見 は Hb ＝ ll．691dl
，

reticulocyte ＝90％。，
ハ プ トグ ロ ビ ン ー11mg ／d】

，

総 ビリル ビ ン ニ1．Ilng！dlと溶血性貧血 が 認 め ら

れ た．妊娠23週 0 日 に は Hb ＝ 8．5g／dl まで低 下 し

た も の の
．

Fe 製剤の 経 口 投与 が 開始 され た と こ

ろ ，妊娠38週に は Hb ＝ 1  ．9g／d1 と な り輸血 は施

行 さ れ なか っ た ．また総 ビ リル ビ ン の 最高値 は L3

m91dl で あ っ た ．

　妊 娠39週 6 日 に 自然陣痛が発来 し ， 正常分娩 と

な っ た．新生児は 2，59．　Ogの 女児で Apgar　score は

1 分後 9 点， 5分後 9 点で あ っ た．児 は出生時 よ

り貧血 （Hb ＝ 11、4g／dl）， 高 ビ リル ビ ン 血 症 （日齢

1 で 総 ビ リル ビ ン ＝ 13．9mg／dl）が認 め ら れ ， 日齢

1 か ら 6 ま で 光線療法 が 施行 され た．た だ し， 交

換輸血の 適応 に は達 しな か っ た．母親 が血液型 0

型 Rh （＋）， 児が A 型 Rh （＋）の ため ABO 不適合

に よ る溶血性貧血 も疑われたが
， 児血清抗 A 抗体

が 4 倍未満 の た め否定さ れ た ．

　児 の 貧血 は そ の 後 も進行 し ， 日齢 5 に Hb78 ．O

g／dl， 日齢15に Hb ＝6．9g／dl，『齢 25に Hb ＝6．4

g／dl まで低下 した．未梢血 の 鏡検所見か ら HS が

強 く疑 われ た ．Fe 製剤の 経 口投与 に て ，　 H 齢 3／の

Hb ＝ 6．6g／dl よ り貧血 は改 善傾 向を示 し
， 生後 3

カ月 の 時点 で Hb ＝11．6g／dlまで 回復 した．生後

4 カ 月 に HS と確定診断され ， 現在外来管理中で

あ る ．

　　　　　 　　　 考　 　察

　HS 合併妊娠 の 母体 管理 に っ い て は ， 脾摘に よ

り寛解 した症例 は妊娠中 も重篤 な合併症 を起 こ し

に くい の に 対 し て
， 脾摘 を受け て い な い 症例 で は

厳重な管理 が必 要 とされ て い る
2 ）3）

．本症の 治療に

は脾摘が 著効 するた め ， 妊娠前か ら診断 されて い

る症例 に っ い て は脾摘が施行され て い る症例 が 多

い と考 え ら れ る，し か しな が ら ， HS の 約 1／3が孤

発例 で 発症 す る こ と も手伝 っ て ，無症候性で 成人

に達 し，妊 娠経過中に 種 々 の 合併症 が起 こ り， は

じ め て 診断 され る こ と も稀 で は な い ．合併症 と し

て は hemolytic　 crisis，
パ ル ボ ウ イル ス B ユ9感染

と の 関運が 注 凵され て い る aplastic 　crisis4 ｝

， 妊 娠

悪 阻な ど に よ る食事摂取 の偏 りが葉酸の 欠乏 を助

長 する た め に 生ず る と考え られ る megaloblastic

crisis5 ）6）などが 重要で あ る．脾摘 を施 行 され て い

な い 症例 で は ，以 上 の 三 つ の crisis や胆石症 な ど

を念頭に 置 き，貧血 に 対す る治 療 に加 え て ウ イ ル

ス感 染の 回避，葉酸補充 な ど の 管理が 必要 で あろ

う
1）．今 回の 症 例 2 で は脾摘が 施 行 さ れ て い な

か っ た が ，幸 い 重 篤な母体 合 併症 は 認 め られ な

か っ た．な お
， 妊娠 中の 脾摘に 関 し て は 統一

した

見解 は得 られ て い ない た め
T ］

， 妊娠 す る 可能性 が

あ る女性 は妊娠前 に脾摘 を施行 す る こ とが望 まし

い だ ろ う．た だ し，今回の 2症 例 と も脾摘 を拒否

した 経験 が あ り， そ の 時点で は 将来 の 妊娠 を含 め

た risk と benefitに つ い て 内科 医 よ り十分 な 説

明 が な され なか っ た可能性が考 え られ ， 若 い 末妊

娠女 性の HS に 関 し て 内科 と の 連 携の 重要 性 が

示 唆 さ れた ．

　
一一

方，児 の 管理 で あ る が ，最大の 問題 は HS の

遺伝性 に よ る胎児 ・新生 児 の HS の 発症 で あ る．

　まず胎児期に っ い て は ， 我々 の 検 索 した限 り，

胎児 の HS に よ る と考え られ る溶 血性 貧血 ， 又 は

そ の 進行 に伴 う非免疫性胎児水腫 の 報 告は な か っ

た．少 な くと も，胎 児水腫 まで 進行 す る重症 の 貧

血 とな る 可能性 は極 め て低 い と考 え られ る．我々

の 2症例 に つ い て も， 胎児期に 明 ら か な異常 は全

く認 め られ な か っ た ． した が っ て ， 母体 が HS を

合併 して い て も，通常 の胎児管理 で よ い と思わ れ

る． しか しなが ら ， 胎児期 に 重症 の貧血 を来 さな

い に もか かわ らず ， 出生直後 よ り黄疸や貧血 が み

られ る理 由は明 ら か で は な い ． また ， 自然流産 ，
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子宮内胎児発育遅延 の 発症率は正 常妊 婦 と同 じと

され て い る
：）．

　新生児期の 黄疸 は IIS の 新 生児 の 約 半 数 以 上

に 認め られ ， 生後 48時 間以 内に 顕著 とな り，20％

が 生後 1週 間以 降 まで遷延 す る
8）．そ の ほ とん ど

が 光線療法 の み で コ ン ト ロ
ー

ル 可能 とされ て い る

が ， と き に 交 換輸 血 が 必 要 とな る こ とが あ る，

Wong 　et　 a1 ，9）は ，
　 HS の 新生児 29人 の う ち 9人 に

認 め られ た 高 ビ リル ビ ン血症 は い ずれ も光線療法

に 抵抗 を示 した ， と報 告 し て い る，貧血 は多 く の

症例で 認 め られ る が ， 輸血 を必要 とす る重 症例 は

稀で あ り， その 程度 と高 ビ リル ビ ン 血 症 ， 出生体

重 と の 帽関 は 明 ら か で は な い ．

　
一

方，新 生児期に お い て は脾腫 や網状赤血 球増

多は 著明 で は な く， ま た胎 児 ・新生 児期 の 赤血 球

は HS に 典型的 な検 査所見 を呈 さ な い こ とか ら，

新生 児期 の Hs の 診断 は 困難で あ る
s）’°｝

．新生 児期

に 黄疸 と小型球状赤血 球 を呈 す る貧 血 の 鑑 別 診 断

と して は，ABO 不適合 に よ る溶血 性 貧血 と新 生

児敗血 症 が あげ られ る．前者 の 頻度 は HS よ り

40〜50倍 も高 い た め ， 児 の 血 清抗 A 抗体の 測 定等

に よ りまずこ れ を除外 す る こ とが 必 要で あるが ，

Hs と合併す る場 合もあ り
e｝’°）

，
こ の 場合診断は さ

ら に 難 し くな る．家族歴 を重 要 な手が か りと して

対症療法 を行 い
， 新生 児期 を過 ぎて も残存す る小

型球状赤血球 を認 め た時点で ， 診断 を確 定す る こ

とが 望 ま しい ． また ， 逆 に生後 24時間以 内に顕 性

化 し総 ビ リル ビ ン ＞ 15mg／dl（成熟児）， 日齢 7 を

超 えて遷 延 す る よ うな新生児 黄疸 を認め た場 合 ，

HS を疑 っ て 家族 歴 を調 べ る必 要が ある と い え よ

う．

　 新生児黄疸や 貧血 の 有無 は将来 の 重症度 とは相

関せ ず ， また HS は成人 す る ま で 無症候 性 に 経過

す る もの もある ．し か しな が ら，小児期 は 赤血 球

の turn 　 over が 高 い た め ，パ ル ボ ウイ ル ス B19や

そ の 他 の 感 染 に よ り容 易 に ap ！astic 　 crisis を来

し ， 重症貧161か ら高拍出量性 心不全 ， 低 酸素症 ，

循環 不 全 を来 し死 に 至 る こ と もあ る と され て い

る． ま た ，Khoury　et　a ］．11）は ，
　 IIS合併愚体か ら

出生 した 児 は 先天性 心奇 形の risk が 高 くな る と

報告 し て い る．そ の 発症機序 に つ い て は い まだ 明

らか で はな い が ，
こ の こ と も念頭 に 置 い た ， 新生

児期 か ら の 十分 な経過観察が 必要で あろ う．

　治療 と し て の 脾摘 は 脾摘後の 易感染性 や血 栓傾

向 を考慮 して ，6 歳 以降 に行 われ る こ とが多 い
’2，．

た だ し ，
10歳以降 は胆石 の 発痞 が 飛躍的 に増加 す

るの で こ れ以降 に延 ばす こ とは得策で は な い とさ

れ る．また ，
Hb ＞ 109／dl，

　reticulocyte く 10％ の 状

態で 胆 石 の 家族歴が な け れ ば脾摘 は不要 と の 意見

もあ る．

　今回経過 した症例 1 で は ， 新生児期は無症候性

に 経過 した が ， 生 後 3 カ 月の 時点で 軽度の 貧血が

認 め られ ， 生後 4 カ 月に HS と診断され た．症例

2 で は新生児期に 黄疸 と貧血 を呈 した た め対症療

法が 行わ れ た とこ ろ経過 は 良好 で あ り ， 生後 4 カ

月の 時点で HS と確定診 断 され た．母 が HS と診

断 され て い れ ば新生 児は 約50％の 発症率で あ り，

出生 時 に は無症 候の 児 で あ っ て も HS を念 頭 に

置 い て経過 を厳重 に観察す る必 要が あ る．ま た，

逆 に 黄疸 と貧血 を呈 す る児で は他の原因検索 も怠

らな い こ とが 重要で あ ろ う．そ して ， 遺伝性疾患

で あ る こ と に 対す る家族 の 受 け入 れ の 態度 をみ な

が ら ， 可能 な限 り早期 （生後 3〜 4 カ 月）の 時 点で

HS の確定診 断 を行 い
， 十分 なイ ン フ ォ

ーム ド・コ

ン セ ン トを得て そ の後の 管理計 画 をたて て い くべ

き で あ る と考 え られ る．
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