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P3−58−4　妊娠中期 に超音波骨所見が経時的に変化 し，出生前診断 に 苦慮 した骨形成不全 症 2型 の
一例
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【緒言】骨系統疾患 の 発生頻度は約 5，000分娩に 1 例で ，そ の 種類 は多岐にわ た り，出生前に診断を確定させるこ とは困難で あ

る，今回，妊娠中期か ら経時的 に観察して い く経過で 骨 の 超音波所見が 変化 し
， 診断 し得 た骨形 成不全症 （以 下 OI）H 型の

一
例を経験した．【症例】症例は 27歳，0経妊 0経産．自然 妊娠 に よ り妊娠成立 した．妊娠 22 週 に大腿骨長の 短縮 を指摘 さ れ，

妊娠 23週 に 当科に紹介 と な っ た．初診時，経腹 超 音波 断層 法 にて 著 明 な 四肢 短 縮，大腿 骨 の 受話器 様変形，胸郭低形成，ク

ロ
ーバ ー

葉頭蓋 を認 め た，長管骨や 肋骨の 骨折 はみ られず，タ ナ トフ ォ リ ッ ク骨異形 成症 （以 下 TD ）に矛 盾 しな い 所見で あっ

た，妊娠 30 週 よ りク ロ ーバ ー
葉頭蓋 は消失 し，32週 に は pressure　test 陽性 四 肢長管骨 の 骨折 を認め た．3D−CT に て 頭 蓋

骨骨化不全，胸郭低形成，四肢長管骨 の 著明な短縮，変形，骨折を認め，OI（II型）が疑われ た．患者 と夫の 血清 ALP 値は，

患者 は 91　IU／L と 低値，夫 は 正 常値で あ っ た，患者，家族 か らは，出 生 後 の 蘇 生 の 同意 が 得 られ なか っ た ．妊娠 37 週，1，537

g の 女児を娩出 した．1／5 分後 ア プ ガー値 は 2／2点で あ っ た，出生 2 時間後 に児 は 呼吸不全 で 死亡 した．全 身 X 線写真で は，
四肢 長 管骨 の著明な短縮と骨折像を認 め，大腿骨は 複数の 骨折後の 化骨形 成，不全癒合 に よ り太 く弯曲 し て い た．臍帯静脈血

ALP 値 は 2411U ／L で あ っ た，以 上 よ りOI （II型）と診断した．【結論】OI　H 型 の 出生 前診断で は，妊 娠 20週 台か ら 30週台

に か け て骨所見が 変化す る こ と を念頭 に置 い て 経時的 に観察す る と共 に，所見が ほ ぼ 完成す る 妊娠 30週過ぎに 3D −CT を行

うこ とで，よ り正 確 な診 断 が 可 能 とな る，

P3−58−5　胎児ヘ リカ ル 3D−CT と胎児 MRI にて 出生前に馬尾退行症候群 （caudal 　regression 　syndrome ）と診断した
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例
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【は じめ に】耐糖能異常に よる 馬尾退行症候群 （cauda 且regression 　syndrome ：以下 CRS）は，胎生期の 尾側部の 形成不全に

よ る 脊椎の 奇形 と形成不全，泌尿生殖器 の 奇 形，下肢 の 変 形 を伴う奇形症候群 で ある．今回 CRS の
一

例を経験 し たの で 報告

する．【症例】症例 は 33歳，1経妊 1経産．第 1子 は妊娠 39週 2114gで妊娠高血 圧 症候群を発症 し帝王切開術施行，糖尿病の

指摘 は なか っ た．今回 は 妊 娠 10週 0 日に 随時血 糖値 172mg ／dl，　HbAlclO ％ と 2 型 糖尿病 と診 断さ れ，妊 娠 11週 5 日 よ りイ

ンス リン療法 を導入 され た．妊娠 25週 1 日の胎児超音波検査で胎児の 四肢短縮を認め，妊娠 28週 6日当院紹介受診．胎児超

音波検査 で BPD 　72mm （OSD ），
上 腕骨右 37mm （

−4．1SD）左 41mm （−2．4SD），大 腿 骨 右 40mm （−3．7SD ）左 42mm （
−3．1

SD）と 四肢 短縮，　 MRI にて左腎嚢胞 と第 11胸椎 か ら 第 5 腰椎 まで の 欠 損 を 認 め た．妊娠 37週 5 日胎児ヘ リ カ ル 3D−CT
施行 し，骨盤 の 低形成 を 認め，CRS と診断 した．妊娠 38週 0 日反復帝王 帝王切開術 に て，出 生体 重 1878g 男児 を得た．　 Ap−

gar　Score は，7 （1分）／9 （5 分）で あ っ た．外性器 ・肛 門部 に外表上 の異常 は なか っ たが．直腸膀胱障害を認め た．上 肢 は運

動機能 に異常 は なか っ た が，下肢は膝屈曲位 で 固定 を認め た．出 生後 の 超 音 波 検査で は左水腎症，MRI で は 第 8胸椎 レベ ル

で 脊髄 の 途絶 を認め，CRS の 確定診断 と な っ た．逆行性排尿時膀胱尿道造影で は膀胱尿管逆流 は認 め なか っ た．【考察1妊娠中

に MRI とヘ リカ ル 3D−CT を行なうこ とに よ っ て腰椎 の 欠損，骨 盤 と下 肢 の 低形成 か ら CRS と出生 前診断す る こ とが で き

た．ヘ リカ ル 3D−CT 検査 で の 放射線被曝は比 較的低 レベ ル と考 え られ，今 後本 症例 の よ うな骨系統疾患の 胎児診断の 選択肢

とな り得 る と思 わ れ た．

P3 −58−6　非免疫性胎児水腫 ・腔水症 18例 の 生 命予後 に関 して の 検 討
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【目的】胎児水腫に対 し胎内治療を施行 しない 場合 の 生存率は，22〜53％ 前後 と報告 され，い まだ に 予後 は不 良で あ る．今 回，
当院で 経験 した非免疫性胎児水腫

・
腔水症症例 の 生 命予後 に 関与す る周産 期 因 子に つ い て検討 した．【方法】2006年 1 月から

2014年 6 月まで の 間に 当セ ン ターで経験 した，胎児水腫 ・腔水症 18例 の 予後を，【胎内死亡 群】，【早期新生 児死 亡 群】，そ れ 以

外の 症例 を 【生存群】に分類 し，出生週数，発症週数，胎児水腫 の 程度，原因，分娩方法，分娩適 応 な どを比 較 した．【成 績】
18例中 16例 は胎児水腫例，2 例 は片側胸水 が 貯留した腔水症 例 で あ り，胎内で胸水穿刺や 胸腔

一
羊水腔 シ ャ ン ト術 を施行 した

症 例 は 1例 も認 め なか っ た，胎内死亡群 4 例 （22．2％ ），新生 児死亡 群 4例 （22．2％），生存群 10例 （55．6％）で あり，腔水症

の 2例 は生存群に含まれ た．胎内死亡群，早期新生児死亡群は全例 27週以下の 発症 で あっ たが，生 存群で は 9例 （90％）が

28週以 隆に 発症 して い た．分娩週 数に 関 して は，34週以 降 に出生した 7例中 6例 （85．7％ ）が生 存群で あり，33週未満 に出

生 した 11例中，生存群は 4例 （36．3％ ）で あっ た．胎児水腫 の 程度と生命予後に 関 して は，両側胸水貯留を含む胎児水腫 ll

例 の 生 存群 は 5例 （45．5％ ）で あ っ た．生存群 5例中 4例 （80％）は発症が 30週以 降で あっ たが，死亡群 6例は全例 27週以

下 で 発症して い た．【結論】当院で 経験 した胎児水腫 ・腔水症症例で は，発症me数　28週以降．分娩週数が 34週以降の 症例で 生

命予後が 良好 であ っ た．また胎児水腫例の うち，而側胸水貯留症例 で は予後が 不良で あ っ た，
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