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【緒言】先 天 性 門脈欠損症 （CAPV ）は 非常 に まれな疾患 で あ り，そ の ほ とん どが ガ ラ ク トース 血症などの原因検索時や臨床
症状 が 出て 初め て 生 後 に 診断され て い る．CAPV に 関する 文献は散見 され る が 胎児診断の 症 例報告は 極め て 少なく，胎児期 と

生後を 比 較検討した 文献は稀有で あ る．今 回 我 々 は胎児診断し得た CAPV を経験 したの で こ こ に報告す る，また，胎児期と

生 後 の 画像所見 も比 較検討 し考察 を 加 え た．【症 例】39歳 、1回 経 妊，1 回 経 産．切 迫 早 産 に て 入 院 中 の 胎 児超 音 波 断層法 に て

CTAR ＝48％ と心拡大を認め ，大 きな VSD も認 め た．臍静脈 が 直接下大静脈 に流 入 し静脈管 は 欠損 して い た．脾静脈 が 臍静

脈 に 流 入 して お り，右 側 の 門 脈 が 描 出 し な か っ た た め CAPV を疑 が っ た．妊娠 35週 5 日帝 モ切 開 に て 2726g男 児 AP8 ！9
で 分娩後新 生 児搬送 し，21 トリ ソ ミー，心室中隔 欠 損，心房巾隔 欠損，門脈一大 静脈シ ャ ン ト と診断 さ れ た．出生 後 は 高ア ン

モ ニ ァ 血 症 と高 ガ ラ ク ト
ー

ス 血 症 を 発症 し た．【考察】CAPV は 非 常 に ま れ で 重 篤 な 疾 患 で あ り肝移 植 に 至 る 事もあ る が ，胎児

診断 され て い れ ば そ の 後の 新 生 児管理 も円滑 に い く．CAPV の 胎児診断 に は超音波断層法 とカ ラ
ー

ドプ ラ 法が非常 に有用 で，
特 に 臍 静 脈 の 走 行 や ド大 静 脈 の 拡 張，静 脈管 の 有無 や 脾 静 脈の 流 入 部 位 に留意す る こ と で 胎 児期 に ス ク リーニ ン グ 可 能 と思

わ れた，また，出生 後 に は消失す る臍静脈 と，ド大 静脈 や 脾静脈 な ど の 他 の 血 管と の 位置関係 を把握 して お くこ と で 生 後 の 診

断 を容易 に し た．【結語】超音波断層法や カ ラードプ ラ法 に よ る 詳細な胎児エ コ ース ク リーニ ン グ で ，CAPV な ど の まれ な疾 患

も今後胎児診断 され る ように な る と考え られ，そ の 予後の 改善に つ なが る と思 わ れ た．
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静脈管欠損症 は稀 な疾患 で あり，心拡大や 心臓以外 の 構造異常等を伴 うこ とがある．今回我 々 は，胎児期 に 心拡大を契機 に 静

脈管欠損症 と出生 前診断 され た 症 例 を 経験 し た の で 報告す る．症 例 は 39歳，1妊 1産 ．妊 娠 30週 時 に，心拡大 を 指摘 さ れ 当

科紹介，妊娠 31週時 の 超音波断層法 に て ，CTAR45 ％ と心拡大 を み と め た．臍静脈 は拡大 し下大静脈へ 還流，同部か ら心臓

まで の 下大静脈の 拡張を み と め た．静脈管の 血 流波形 を 同定す る こ と は で きず，以 上 よ り臍静脈 が 直接下 大 静脈静へ 還 流 す る

型の 静 脈管欠損症 と診断 した．超音波断層法及 び MRI で は ，他 の 明 ら か な異常所見 は 指摘 され なか っ た．経過中，心拡大 の

進 行 は なか っ た．分娩様式 に つ い て は定ま っ た 報告 は な か っ た が T 児 は発育良好 で あ り，胎 児水腫 や 心 不全徴候 も認 め な か っ

た こ と よ り，経腟分娩 の 方針 と した ，妊 娠 39 週 3 日，陣痛 発 来 ．CTG 上 異常波 形 の 出 現 な く経腟分娩 に 至 っ た，体重 3178

g，ア プガ ース コ ア 8点／1分値，9 点／5 分値 で あ っ た．出生後の 超音波断層法 で は，臍帯か ら直接下大静脈 に つ なが る管腔構

造 をみ とめ た。1司部 は 経 時 的 に縮 小 し，静 脈管 欠 損 症 と診 断 し た．他，軽 度 心 拡 大，ASD をみ とめ た もの の ，心 臓 以 外 の 構

造異常 は み と め なか っ た，30生 日，ASD を み とめ る もの の 心 拡 大 を認 め ず，全身状 態 良 好 で あ り以 後 は 経過観察 とな っ た，
胎児期 に 心 拡 大 を認 め た場合，様々 な鑑別診断が あ げ られ るが 静脈管 欠 損症 も鑑別診 断の

一
つ と し て 念頭 に お く必 要が あ る

と思われ た，また，胎児水腫 や心不全徴候な ど重篤な合併症を伴 わ なければ経腟分娩可能で あ る と思われ た．
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緒 言 ：胎児静脈管は 臍帯静脈と下 大 静脈を 連絡 し，胎盤 か ら胎児へ の 循環量 を制御す る役割 を 果た す．稀な静脈管欠損症 で は

こ の制御機能 が 働か ず，胎児循環量が 過剰 となり羊水過多や 胎児水腫 を発症 しうる こ とが報告 され，心不全発症例 の 予後 は不

良で ある ．また，静脈管欠損症 は 心疾患 の 合併 が 多 い こ と も知 られ て い る．今 回我 々 は，臍帯ヘ ル ニ ア に 静脈管欠 損 を 合併 し

た胎児例 を経験 した．心不全徴候を認 め なが らも良好な 予 後を得たの で，経過を報告す る．症例 ：33 歳の 初産婦．妊娠 28
週 に 胎児臍帯 ヘ ル ニ ァ を指摘 さ れ，当科 を 紹介 受 診．胎児 超 音波 で 40mm の 腹 壁 欠 損か ら臍帯 内 に肝臓，胃，小 腸 が 脱出 し

て い た．心 四 腔断面 で 心拡大 と左胸水 を認 め たが，心内形態は正常 で あ っ た．下大静脈が著明 に拡張し，臍帯静脈が下大静脈

に 直接交通 し て お り，静脈管欠 損 と診断 し た．羊水ポ ケ ッ トは 10．2cm で あっ た．高心 拍出状態 と 考 え た が，その 後 の 経過中

に心拡大 と左 胸水 の 増悪 は な く，羊水過多 は改 善 した、妊 娠 36週 に 2444gの 男児 を帝 王 切開 で分娩 した．生 後 の 心 臓超音波

で 少量 の 左胸水を認 め た が，心機能 は 良好で あ っ た．臍帯 ヘ ル ニ ア に 対 して 2 生 日に サ イロ 形成 14 生 日 に 根治術を施行 し

た．現 在，生後 5 ヶ 月 で 経過良好で あ る．結論 ：静脈管欠損症 と臍帯 ヘ ル ニ ア の 合併 の 報告 は こ れ まで に な く，本症例 が 初 で

ある．本症例で は 胎児期 に 心不全 が 増悪す る こ とな く経過 し．羊水過多 は 妊娠後期 に 軽快 し た．胎盤 か ら胎児へ の 総循環量 に

お け る 静脈管へ の 依存度 は正 常胎児 にお い て も妊 娠後半期 に 減少 す る こ とが 示 され て お り，静脈管欠損 に 伴 う胎児心不 全 は

必 ず し も胎児期 に 増悪す る とは 限 らず，良好な予後 も期待 し うる こ とが 分か っ た．
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