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P2B59 　出生前に腹腔内臍帯静脈瘤お よ び肝腫大 を呈 し，一
過性骨髄増殖症 （TAM ）と診断された 21 トリソ ミ

ー
の
一

例

富山大
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【緒言】胎児腹腔内臍帯静脈瘤 は臍帯静脈 に 限局 的 拡 張 を生 じた異 常 で あ り，他 の 胎 児 奇 形 を有する場 合 は，染 色体異常の 頻

度が 高 くな る と され て い る．心奇形
・
胸水の 合併が 多い が，肝腫大や

一
過性骨髄増殖症 （transient　abnormal 　myelopoiesis 　；

TAM ）を合併 した 報告 は ない ．　 TAM は通常自然寛解す る とされ て い るが。肝 腫大 を伴い 致死 的経過 を辿 る症 例 もあ る．今

回我々 は，胎児腹腔内臍帯静脈瘤と肝腫大を認め，出生後 TAM と診断され た一
例を経験 した の で報告す る．1症例】32歳

1 回経産婦，妊娠 34週 5 日帰省分娩 目的に 当科紹介受診 した．頻回の 子宮収縮を認 め 切迫早産の 診断に て 入院とした．経腹

超音波で 胎児腹腔内の 臍帯静脈 に直径 19mm 大の 限局的拡張を認 め，腹腔内臍帯静脈瘤と診断した，胸腹水 は存在しな か っ

た が肝腫大を認め た．妊娠 36週 0 日CTG 上 基線細変動が消失し，緊急帝王切開術 を施行した．児 は 2701gの 男児 で Apgar
score1 分 5点，5分 7点，新生児呼吸障害の ため NICU に入院とな っ た．入院時 に 白血球数 ll．5万／plと著明な上昇を認め、
遺伝子検査に て GATAI 遺伝子変異，染色体検査 に て 21　trisomy が 確認 され，　TAM と診断され た，交換輸血 と 7 日間の 少量

Ara−C 療法を施行され，芽球は 2．5％ まで減少 し，著 しい 肝機能障害なく日齢 58退院となっ た．【結語】TAM で は肝 に て 巨核

芽球が 産生する サ イ トカ イ ン （TGF 一
β，　 PDGF ）に よ り肝小葉内線維化が 生 じ，胆汁うっ 滞

・
肝腫大を呈 する と考え られて い

る，胎児腹腔内臍帯静脈瘤 の 成因は 未だ 明 らか で は ない が，本症例 で は腫大 し た肝実質 に よ る 臍帯静脈 の 圧排 か ら血流 うっ 滞

を生 じ瘤を形成 した可能性が あ る，

P2−36−10　胎 盤 に 芽 球 を認 め た 重 症 Transient　abnormal 　myelopoiesis （TAM ）の
一

例
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ダウ ン 症に お ける TAM は新 生 児期 に ほ とん どの 症例 は 自然軽快す るが，一部の 重症例 の 予後は非常 に 不良で ある，我 々 は重

症 TAM の
一

例に 胎盤病理で 芽球を認めたため報告する，症例は．在胎 29週に 房室中隔欠損の 精査目的で 当院へ 紹介となり，
羊水染色体検査 で 47，XY ＋ 21の 診断で あっ た．在胎33週 よ り肝脾腫を認 め，在胎 35週 よ り腹水が出現した．胎児機能不全

の た め 在胎 35週 1 日に 緊急帝王 切開分娩 で 出生 した．出生 時，2190g の 男児で Apgar 　Scoreは 1 分 8点 5分 9点で あ っ た，
既 知の 心疾患以外 に 明 らか な 形態異常 はな く，肝 下 面は臍高で あ り著明 な肝腫大 を認 め た．血液検査 は WBC ：71680／pl（芽球

様細 胞 53％ ）と TAM に 矛盾しな い 所見で ，　 AST ：831U／1　ALT 　：　351u／l　LDH ：27781U／1と肝酵素 は 軽度上 昇 し，肝線維化 マ ー

カー
の 4 型 コ ラ

ー
ゲ ン 7S ：170ng／ml ，ピ ア ル ロ ン 酸 ； 4970englml ，プ ロ コ ラーゲ ン 3 ペ プチ ド ：88U／ml と著明 に 高値 で

あ っ た．肝機能が 改善せ ず多臓 器 不全 の た め 日齢 31に死 亡 し た．胎 盤 の 病理 組 織学 的検索 で 絨毛 内血管内に 有核細胞 の 密 な

集簇を認め，胎児期 の 活動性 の 造血 機能異常が疑 わ れた．また，病理解剖で は肝臓
・
脾臓

・
骨髄

・
膵臓はうっ 血，腫大及び線

雑化 を認め た．胎児超音波検査 で 肝脾腫 や 腔水症 の 所見 は 出生前 に は重症 TAM を疑うに も関 わ らず，本症例 の よ うに 出生後

に芽球が多 くな い 場合に は 重 症 TAM か らは除外され る，しか し，こ の ような症例の 中に はす で に不可逆的な肝線維化 が完成

され て い る もの も散見 され る ．胎 盤絨毛血 管内の 芽球 の 存在 は 胎児死亡 症例 で の 報告が 多 い こ とか ら も，胎児期 の 高度な造血

障害の 結果を示す可能性 が 示唆 され た，
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症例 は 41歳，初産婦．卵管造影検査後 に 自然妊娠 が成立 した．妊娠 22 週の 健診まで 特 に異常を指摘 され なか っ た．妊娠 24
週 に帰省分娩 目的で 近医 を受診 した と こ ろ 胎 児水腫 を 認 め，前医 （大 学病院）へ 紹介され た．精査 で胎児心 構築異常 と胎児貧

血 が疑 わ れ た為 に 当院へ 母体搬送 され た，胎 児超音波検査 で ，心拡 大 と多量 の 心 嚢液貯留，心 構築異常 （TR ，　 DORV ，　 PS，
VSD ，　 hypo　LV ，　 MS ），肺低形成 後頸部嚢胞，腹水貯留 と著名な肝脾腫を認め た，ドプ ラ

ー
検査 で は MCA −PSV 　80cm／s

と重度の 貧血 が疑 わ れ た．羊水染色体検査結果 は 21−trisomy で あ っ た．　TAM と診断 し，胎 児輸血 や 妊娠 32週 ま で胎 児 適応

で の分娩終了は行わない 方針 とした．妊娠 27週 4H に Mirror症候群を発症 した た め緊急帝王 切開術 を行っ た．児は女児，出

生体重 1712g，身長 34．5cm，　 Apgar　score 　1点 （1分）／1点 （5 分），臍帯動脈血 の Hb 値 は 1．5g／dl で あっ た．児 は蘇生 処置 に

反応せ ず，出生 2 時間半後 に死 亡 した．剖検 で 全身臓器 （肝臓，脾臓，膵臓，頸部 ・骨盤内 リ ンパ 節〉に異型巨核球 の 浸潤 ・

線維化を認 め ，胎児白血 病 （巨核球性白血 病 ： M7 ）と診断 した．　 Down 症児 の 約 10％ に
一

過 性白血 病 を合 併す るが，多 くは

無症状 で あり，新生児期 に偶然血液検査 で見 つ か る事 が多 い ．胎児期 に 白血 病 を疑 わ れ る もの は 少 な く，中で も胎児期 に全 身

リ ン パ 節転移 を生 じた 白血病例 の 報告は検索しうる範囲で は 認め な か っ た．経過 を若干の 文献的考察 を含 め て 報告す る．
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