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妊娠12週か ら異常 を指摘 され ， 妊娠33週に Body 　stalk 　anomaly と

判明し た 1症例一 limb−body　wall 　complex の 鑑別診断一
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Abstract　Body　stalk 　anomaly （BSA ），asubtype 　of 　an 　anterior 　abdominal 　wall 　defects，　is　extremely 　rare ，

We 　reported 　a 　case 　of　BSA 　which 　abnorlnal 　exterio 而zatio 汎 of 　abdominal 　contents 　was 　pointed　out 　in　12

gestationaユweeks ．　Because　the　ultrasoulid 　ex   孟nation 　and 　magnetic 　resonance 　imagi匸lg （MRI ）revea 玉ed

that　the　amniotic 　membrane 　attached 　to　the　placenta　and 　short 　unibilical 　cord 　was 　existed ，　we 　most 　sus −

pected　BSA 　at　33　gestational　weeks ．　After　cesarean 　delivery
，
　multiple 　anomalies 　compatible 　with 　BSA 　were

existed 　and 　the 　baby 　was 　died　after 　6　hours 　at　delivery．　Amnlotic　epithelium 　covered 　on 　side 　of 　the　umbili −

cal　cord ，　so　there　was 　a　persistence　of　the　extra −embIyollic 　coelomic 　space ，

Key　words ： Abdominal　wall 　defect・Body 　stalk 　anomaly
・hm レbody　wall 　complex （LBWC ）

・

　　　　　 Ultrasonography・MRI （MagneUc 　resonance 　imaging）

　　　　　　　　　緒　　言

　胎児における 出生前診断の 進歩に よ り， 妊娠早

期か ら胎児異常 ・奇形等が 診断で きる よ うに なっ

て きた
1）
．今回我々 は ， 妊娠 12週の 段 階で 胎児腹壁

に腫瘤 を認め ， 結 果的に は肺低形成を合併し ， 臍

帯 が正常に形成 され ない ため 前腹壁 欠損 を来す重

篤な疾 患 で あ る body　stalk 　anomaly （BSA ）の 1症

例を経験 した．そこ で ，その 臨床経過 と ともに若

干の 文献的考察を加えて 報告する．

　　　　　　　　　症　　例

　患者 ：Y．S．28歳 ， 経妊 0， 経産 0，

　家族歴 ：特記す べ きこ とな し．

　既往歴 ：27歳不全流産 （妊娠 9 週 ， 原 因不明）．

　現病歴 ：平成11年12月31日か ら 1週 間を最終月

経として妊娠 した．平成 12年 2．月 7 日当院初診 し

妊娠 5 週 と診 断 され る．超 音 波 検査 で は gesta−

tional　sac （GS）お よび yoik　sac の み 認め た．2 月21

日（妊娠 7 週 3 目）超音波検査 に て 胎 芽像 を確 認

し， 頭 賑 （crown 　nmp 　length：CRL）− 12．8mm

よ り分娩 f定 目を平成 12年 10月 6 日と決定 した．

3 月28 日（妊娠 12週 4 日）超音波検査 で 胎児腹部 に

臓器 の 脱出を強 く示唆する不整形の 突出物を認め

た（Fig．1a）．妊娠 13週に 胎児腹部 の 突出物の 変化

を観察す る 目的で 再度超音波検査 を実施した とこ

ろ
， 胎児腹壁 よ り充実性 の 腹 部臓 器お よび腸管 の

脱 出が認め られた （Fig，1b）． また ヘ ル ニ ア嚢の 所

見は不明で あ っ た，妊娠 17週に胎児胸郭の 発育を

評価する 目的で行 っ た超音波検査で は，胸郭か ら

E．腹部に かけて 発育が極端 に 不良で あ り ， 脱出臓

器 の 全 体 の 大 きさ は 21．1mm × 33，4mm に 達 し て

い た．妊娠 23週に胎児外表奇形の検索を 目的 とし

た超音波検査で は脊椎側彎の 所見が認め られ た．

しか し ， 腰椎か ら仙骨に 至 る 範囲で 画像が 不鮮明

で ヘ ル ニ ア嚢 と脱出臓器 と の 関係， また臍帯異常
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出生前診断 し得た Body 　stalk　anomaly の 1症例

。、．． 嬉＼ ．　 （b）

Fig．　l　 Ultrasonographic　findh口啗s　of 　fetaJ　anterior　ab −

　dominal　wall 　at 　12　 weeks 　gestation（a ）and 　 at　13

　weeks 　gestation（b）（  ws 　show 　fetal　abdominal
Viscera）

Fig．2　A 　trartsverse　View　of 　the　fetal　abdomen 　demon −

　stra血 g　a　bag　of 　hen並a矼on 　atむached 　to　the　su 血 ce

　ofthe 　placenta（am ）ws ）by　the　UItrasonograPhy．

の 所見 は不明であ っ た．妊娠25週に胎児発育の 評

価の 目的で行っ た超音波検査で は， 胎児躯幹前後

径 x 胎児躯 幹横 径 ” 　10．9cm2（− 4．9SD ：standard

deViation）で胎児腹部の 発 育は 不良で あっ た．ま

た胸郭形成不全 とともに
， 肺実質が胸郭内で圧排

され胎児心胸郭断面比 が0．77と極度の 肺低形成を

示唆す る所見が得 られた．妊娠31週に脱出臓器の

評価をする 目的で行っ た超音波検査で ，
ヘ ル ニ ア

嚢が脱出臓器であ る肝臓の 表面 を覆い なが ら胎盤

に向か っ て い る超音波像が得られた（E9 ．2）．妊娠

32週 には脱出臓器の うち腸管部分の 大 きさは53．8

mm × 51．9mm
， 肝臓を主 とした充実部分の 大 きさ

は 58．0  x36 ．7  に達 した，妊娠33週 に胎児 ・

日産婦誌53巻11号

k9・3　 MRI・findi皿gs　of 　a　transverse 　view 　of 　the　fetal

　abdomen 　show 　a 　short 　umbilical 　cord （arrow 　heads）

　and …m 　attachrnent 　of　a　bag　of　herniation　to　the　pla・−

　centa （arrows ）on　TI　weighted 　images（TR ：500，　TE ：

　15），

脱出臓器 ・臍帯 ・胎盤の 関係 を調べ る 目的で 胎児

MRI （magnetic 　resonance 　imaging）撮影 を実 施 し

たとこ ろ
， Tl 強調像にて胎児腹部臍帯付着部横断

面で 臍帯が胎児腹部よ り約 5cm の 長 さで疸線的

に胎盤に付着 し， 胎児腹壁 よ りヘ ル ニ ア嚢と思わ

れる膜が胎 盤表面 に癒着 して い る像 が得 られた

（fig．3）．こ れ ら超音波お よび MRI 所見 よ り， 臍帯

が 正常に形成されず前腹壁欠損を来 し， 肺低形成

をは じめ とする重 篤な奇 形が合併する BSA と診

断した．妊娠34週 3 日子宮収鏥が増強 してきたた

め ， 家族 の 希望 に て 緊急帝王切開 にて児 娩出 と

な っ た．

　母体の 術後経過は良好で
， 術後 9 日目に退院と

な っ た．

　　　　　　　　 新生児所見

児 は出生児体重1
，
890g で，身長 ：42  ， 頭囲 ：

32cm
， 胸囲 ；21cm ， 心拍 数 ：120／min ，

　 Apgar

score は 1分後 1点 ， 5 分後 2 点で あ っ た．腹壁 は

大 きく欠損 して お り胃 ・腸管ならびに肝臓 ・脾臓

の 実質臓器 の 脱出を認め ， 腹壁欠損部には ヘ ル ニ

ア嚢 と思われる膜様物の付着が あっ た．また両足

関節拘縮を認め る とともに外性器不明で膀胱外反

・鎖肛も認め られた．臍帯 は Wharton 　
’
s　Jellyに覆

わ れ た
一

見す ると正常 な臍帯 で あ る が 長 さが 5

cm と極端に短 く途中か らは索状 を呈 して お り臍
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Hg．4　 A　case ・f　bo｛ly　stalk　an 。maly 　demonstmting

　scohosis 障abdom 囲 defeCt，　malformation 　of 　lirnbs口

　doaca ユexstrophy 　and 　imperforate　anu 臥

Fig．5　The　umb 丗cal　co皿 was 　covered 　on 　one 　side　by

　the　 amniotic 　 sac （white 躍 mws ）and ，
　on 　the　other ，

　amniotic 　epithe廿um 　wa8 　no ¢ e組 t焙d（black　arrews ＞

　（H・Edye 血g，　x10 ）．

高島他

帯形成不全 で あ り， また単
一

臍帯動脈で あ っ た

（Fig．4）．出生後吸引 ， 刺激 に対 して 反応なくただ

ちに挿管したが ， baggi  にて も胸郭の 動 きは 悪

く， 皮膚色の 改善は認め られ なか っ た．MCU 入院

する も， 外科的修復は困難と判断され積極的な治

療せ ず ， 人工換気の み実施した．生後 3時間30分

で徐脈が 出現し， 生後 6時間で死亡に至 っ た．な

お ， 染色体検査で は46XY で あ っ た．

　　　　　　　　病理解剖所見

　剖検時の 所見は，両側肺低形成（右 ：3．8g， 左 ：

4．7g）， 腹腔 内臓器 ヘ ル ニ ナ（胃 ・小腸
・
肝臓 ・脾

臓）， 腹壁欠損 （臍正中部に φ4．5cm ）， 左側彎， 両

足 関節拘縮（右内反足位， 左外反足位）， 臍帯形成

1787

不全， 総排泄腔外反 ， 鎖肛 ， 腹腔内精巣等を認め

た，また ， 胎盤痛理 では ， 単
一臍帯動脈であ り羊

膜上皮は臍帯の 片側 の みに存在 して お り， 羊膜上

皮が 欠損 し て い る 側 は胚 外体腔 と考 え られ た

（N9 ．5）．胎盤梗塞や絨毛羊膜炎は認め られなか っ

た．

　　　　　　　　　考　　察

　出生前診断とりわけ超音波検査の 飛躍的な進歩

によ り胎児期に ， 外科的に治療可能な臍帯ヘ ル ニ

アや腹壁破裂な どの症例と異 なり， 重症の 前腹壁

欠損症例がみ つ か る よ うにな っ て きた．これ らの

症例は
， 脱出臓器も腸管お よび実質臓器に い た り，

臍帯形成異常 ・脊椎側彎
・四肢欠損 ・肺低形成 を

は じめ とする重篤な奇形 を合併するこ とがあり，

また胎盤 と羊膜の癒着や羊膜索が見受けられ る こ

と もあ る
2｝
．こ れ らの 疾患 は従来 1tmb−body　wa 皿

complex （mWC ）と呼ば れ ，　 amniotic 　band　syn −

drome （ABS ），
　 BSA ，

　 lower　celosomia な どの 疾患

を含ん だ疾患群で ある ため に ， その 分類や診断に

お い て 混乱 を来 してい る
s，
．とこ ろ で ，

1997年に

Craven　et　al．は臍 帯 無形成 を伴 っ た 1imレbody

wall 　defeCtの 5症例 を報告 し， そ の なか で BSA

を LBWC の 亜型 として 位置付けた
‘〕

．そ して ， 広

範な腹壁欠損 とともに羊膜と皮膚 との癒着， 四肢

形成異常 ， 臍帯形成不全 を伴い ， 報告全症例に側

彎 ， 胸郭変形 ， 肺低形成 ならびに泌尿生殖器の 奇

形が存在する こ とや胚外体腔を認め た こ とか ら，

発 生初期の 受胎 1 カ月に羊膜が絨毛膜， 卵黄嚢 ，

付 着茎 （body　stalk ）に癒着 しな い ために広範な腹

壁欠損 とともに臍帯形成不全や 尾部の 奇形が 生

じ， 胃や腸管は卵黄嚢に癒着 した ままとなり胚外

体腔に残存する として い る（Fig．6）．今回報告した

BSA 症例に つ い て ， 当初は腹壁破 裂 もしくは臍帯

ヘ ル ニ ア嚢の 破裂を疑っ て い たが ， 妊娠31週で の

超音波検査にて ヘ ル ニ ア嚢が胎盤表面に癒着して

い る像 が得 られ た こ と， 妊娠 33週で の 胎児 MRI

撮影にて
， 胎児側か ら胎盤 に 向か っ て長 さが約5

cm の 臍帯が描出され る とともに ，
ヘ ル ニ ア嚢が

胎盤表面に癒着して い る像が得られ た．こ れ らの

こ とか ら， 広範な腹壁欠損 ・脊椎側彎 ・四肢形成

異常
・最低形成異常 ・肺低形成を伴 っ た BSA を

N 工工
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羊 腆

52nd　Pos重一〇vulatory 　Day

盤

付 着茎
bed］ stalkl

胚外 体 腔

Fig，6　111ustration　of　abnomal 　body 　wall 　cl‘）sure ．　Pre−

　 mature 　fusion　of 　the　am 【亘ion　to　the　chonon 　would 　a1−

　low　the　abdominal 　viscera　to　develop　in　the　extra −

　e皿 bryonic　coelomic 　space （eecs ）．　 A 　normal 　 cord

　would 　not 　form．（Craven　CM ，　et 　al、　Am 　J　Med 　Genet

　l997 ；71 ：97− 105＞

最 も強 く疑 っ た．児娩出後の臍帯の病理学的診断

で は，臍帯の 胎児面は全 く羊膜上皮 を欠 い て い た

こ とな どか ら ，
ヘ ル ニ ア嚢 と思われた部分 は胚外

体腔に相当するこ とが判明 した．こ れ らの こ とか

ら今回我々 が 経験 した 症例は Craven　et 　al．の 仮説

と合致する所見で あ り， 剖検所見や胎盤病理検査

の 結果か ら BSA と診断した，

　BSA は発症頻度14
，
0【〕0分の 1 と報告 されて い る

非常 に稀な疾患で もある
t’）
．臍帯ヘ ル ニ ア や 腹壁

破裂 とは異な り ， 外科的な治療 方法が困難で あ る

ため ，早期に 診断で きれ ば 予術 的侵 襲 を回避 し

te  inationす る こ とが望 まし い と され る
d’1
．しか

し， 今 回 の 症例で は当初腹壁破裂 また は臍帯 ヘ ル

ニ ア の 破裂 を疑 い ，BSA を疑 っ た の は妊娠31週 の

時点か らで あ り， 患者家族に 出生後 の 予後は不良

であるこ との 説明を行 っ て い る， しか し， 妊娠継

続を希望 され ， また分娩方法 に つ い て も児に負担

の か か らない 帝王切開術 を希望 され た．以 上 の こ

とか ら ， 正確 な出生前診断が 非常 に重要 とな っ て

くるが，前腹壁 欠 損症 例 自身が極め て稀で あ り，

わずかに 3 分の 2 が 出生前に超音波検査に よ り診

断され て い る にす ぎない こ と よ り
7’
，Elnanuel　et

al，
me

ま超 音波検査 に よ る 全腹壁欠損症 の 出生 前鑑

別診断の 手順を実 に明解に ア ル ゴ リズ ム に て 示 し
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Fig．7　ALgorithm　for　the　differential　diagnosis　of 跏 te−

　rior　abdominal 　wal ］defects．（Emanuel　PG，　et　al．　Ra−

　diographies．1995；15 ：517− ，530）

て い る（Fig．7）．本症例 との 対比 を行 うと，腹壁の

欠損部分 は妊娠初期で は正 t］コ線 k．付近に あ り，妊

娠 12週か ら13週 にかけて はヘ ル ニ ア 嚢の 所見が不

明で あ っ たため 腹壁破裂また は臍帯ヘ ル ニ ア の 破

裂を疑 っ た． しか し ， 腹壁破裂で は脱出臓器が腸

管 の み で ある こ とや ， 妊娠23週か ら妊娠33週に か

け て 脊椎側彎
・
肺低形成 ・臍帯形成不全 等の 所見

が得られて きたためア ル ゴ リズム の なかの 付随す

る特異的な特徴か ら BSA と確定診断で きた．こ の

よ うに確定診断が妊娠33週 とな っ た背景に は 当初

BSA を鑑別診断に 考え てお らず ， 脊椎側彎 ・肺低

形成は腹壁破 裂ある い は臍帯 ヘ ル ニ ア の 重症型で

重度の 臓器脱山か らの 二次的な所見と推察して い

た ため で ある．これ らの こ とか ら，胎児腹壁異常

の 場合は 少なくともア ル ゴ リズ ム に含まれ て い る

疾患 を念頭に お い て 鑑別診断する こ と に よ り， よ

り早期に 超 音波検査にお い て も病態が把握 で きる

の で はな い か と思われる．

　今回我々 は ， 前腹壁欠損症の なかで も非常 に稀

な BSA を経験 した．超 音波検査が 進 歩す る な か

で
， 産婦 人科医に と っ て よ り早期 に正確 な出生前

診断が可能 となれ ば，母児管理 も飛躍的 に向 ヒす

ると期待 され る．
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