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P2−38−9　羊水過多を呈 した常染色体劣性多発性嚢胞腎の
一

例
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【緒言】常染色体劣性多発性嚢胞腎 （以 下 ARPKD ）は，出生 約 20000に 1例程度発生 す る稀な疾患 で ある．　 PKHD1 遺伝子変

異 に よ り発症 し，腎集合管の 拡張 に よ る両側腎腫 大 と胆管の 異形成なら び に 門脈周囲の 線維化 を含む肝臓 の 異常 を認め る遣

伝性嚢胞性腎疾患 で ある．通常胎児期 に お い て は羊水過少を呈する報告が多い が今回我々 は，著明な羊水過多と腎腫 大 な らび

に胆管拡張 を呈 して い た ARPKD を経験 した の で 報告す る．【症 例】27 歳の 初産 婦，妊 娠初期 よ り当科妊婦外来に て 経過観察

して い た．妊娠 27週 より羊水過多 （羊水ポケ ッ ト8cm 以上），両側腎腫大 （高輝度エ コ ー）と胆管拡張を疑わせ る嚢腫像を

認 め た．同時 に切 迫早 産症 状 が 強 く入 院 管理 と な っ た．そ の 後 も羊水過 多 （ポ ケ ッ ト9．5cm ）と腎腫 大 （長径 5．4cm ）は 進行

し，妊娠 35週 2 日に は 前期破水 お よび 陣痛発来 となり，2262gの 女児を早産分娩した1児は出生直後の 超音波ならび に CT
検査 に て，胎児超音波所見 と同様 の 両 側 性腎腫大 と総胆管 の 嚢腫様腫大 お よ び 肝 内胆 管拡 張 を 認 め た，また 出 生 直 後 よ り尿量

は正 常範囲であ っ たが低浸 透圧 尿 （98mOsm ／kg）で あ り，そ の 後高ク レ ァ チ ニ ン 血 症 （L21　mg ／dl），高ビ リル ビ ン血 症 （総

ビ リ ル ビ ン 15．5mg ／d1）を呈 した．また
， 高血 圧 〔収縮期 血圧最高 100　mmHg ）も発症 し た た め 降 圧 剤 （ARB ）投与な どを行

い 管理中で ある，なお，両親の 腹部超音波検査 で 腎臓等 に異常 は認め なか っ た．【考察】ARPKD は胎児期 に は羊水過少 （ある

い は無 羊水）とな る報 告 が ほ とん どで ，今回我 々 は 著明な 羊水過多 の た め ARPKD の 胎児診断が 確定で きなか っ た こ とを反省

とするべ きで ある．こ の 症例の 経過 につ い て 文献的考察を加 えて 報告す る，
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Renal　tubular　dysgenesis（RTD ）は 腎尿細管の 先天 的，また は 2次的な形成異常で あり，胎児期に 羊水過少 ・肺低形成をき

たす と予後不良 な泌尿器系異常 の
一

つ で あ る．画像診断で は 腎 は 正常 に 見 える た め 超音波 で比 較 的早 期 診 断 で きる 腎 無 発 生

症や 多嚢胞性異形成腎と異な り出生前診断は 困難 で ある．今回 我 々 は妊娠 30週 で羊水過少を きた し，子宮内胎児死亡 （IUFD ）

と な り剖検 で RTD と診 断 され た 症 例 を経験 した の で 報告す る．症例は 38歳 の 0 経妊 0 経産，既往 に虫垂炎手術．家族歴 に特
記事項はない ，妊娠中の 内服歴なし．前医で は妊娠 28週 の 定期健診 まで は特に異常 は指摘 され な か っ た が，妊娠 30週 の 健診

にて 羊水 過 少 を指 摘 され て紹 介．破 水 は否定 した，胎 児超 音波 にて 羊水は ほ ぼ 子宮腔内か ら消失 して お り胎児両側腎，両側腎
動脈の 血流 も確認 した が膀胱 は描出で きなか っ た．胎児脳 ・心臓 に合併す る異常 は認 め なか っ た が CTAR の 増大 を認 め，肺

低形成 を疑 っ た。上 記画像診断の 結 果か ら特発性 の RTD を疑 い ，予後不良の 可能性 を説明 し周産期管理を継続 した．妊娠 34
週 で IUFD と な り 1，592g男児を死 産 した．剖検で は，肉眼的に両側腎

・
尿管

・
膀胱 は正 常 に 認め たが腎 の 組織 で両側腎の 尿

細管無形成を確認 した．肺重量ノ体重 ： LO％ で あり，肺低形成を伴 っ て い た と考え られ た．妊娠中に破水 以外に急激 な羊水減

少とな り，腎は画像所見上 正常 なが ら膀胱 の 描出が 超音波で 確認で き ない 場合 は本疾患 を考慮す る が，予 後不良で ある ためそ

の 管理 にあた っ て は新生 児科 と連携 しつ つ ，患者本人 ・家族 に十分なカ ウ ン セ リン グが必要 で ある，
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【目的】腹壁破裂は その 多 くが 出生前診断さ れ る よ うに なり，新生児期 の手術施行 に よ り生命予 後 が比 較 的 良好 な疾 患の
一

つ

で あ る．しか し，そ の
一

方 で 10．6％ は妊 娠 三 半期 後期 で の IUFD とな る 報告 も散見 され る，今回我 々 は，当院で 経験 した腹

壁破裂 7症例 を も とに，CTG 異常所見 を呈 した 4症例 を中心 に振 り返 り，適切な娩出時期を推測 し得 るか ど うか文献的考察

を加 えて 報告す る，【方法】2004年一2012年 の 8 年間に 当院 で 分娩 し新生 児外科手術を施行 した 7症 例 を対 象 と した，母 体 年

齢，分娩週 数，FGR また は SGA の 有無，超音波所見 （腸管蠕動運 動の 消失，腸管壁 の 肥厚．胃また は膀胱 の 拡張 ・
牽引），

新 生児 経過 （腸管合 併 症，peeL 腸管以 外 の 脱 出臓 器 の 有無）につ い て，　 CTG 異常 を認 め た A 群 （n ・　4），　 CTG 異常を認め

なかっ た B 群 （n ＝3）に分けて 比 較検討した．【成績】A 群 は全例緊急帝王切開術 を施行 した．平均分娩週数 （A 群 36．0 週，
B 　eW　36．6 週），　 FGR 有 （A 群 2 例，　 B 群 0例），腸管蠕動運動 の 消失 （A 群 4 例，　 B 群 0例 ），胃 また は膀 胱の 拡張 ・牽引 （A
群 4例，B 群 1例），出生時 peel 有 （A 群 3例，　 B 群 2例）で あ っ た．全 体の 生存率は 85．7％ （生 存 6例，死 亡 1例 ；多臓器

不全 ）で あ っ た．新 生 児 外 科手 術 を施 行 した 7 例 の うち 死 亡 した 1 例は A 群で ，FGR と超 音波所見 の 全 て，生後 の peel所見

を認め た．1考察】腹壁破裂に お い て は．CTG と超音波検査 を定期的 に施行し，　 wel1
−being悪化を疑 っ た時点で 積極的 に娩出

す る こ とが 予 後改善を図 る 可 能性が 示 唆 され た ．今後腹壁破裂の 予 後 因子 と して の 項 目 を検討 しつ つ ，更 な る慎 重 な周産 期管

理に努 め た い ．

N 工工
一Eleotronio 　Library 　


