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P3・40−5　妊娠後期 に羊水過多を呈した Sturge−Weber 症 候群 の 1例

JCHO 大阪病院
和 田あずさ，大八 木知史，宮本真由子，尹　純奈，福岡寛子，木瀬康人，坪内弘明，福田　綾，筒井建紀

【緒言］Sturge−Weber 症候群 は．顔面の ポートワ イ ン母斑 と脳軟膜血 管腫を 主症状 とする 神経皮膚症 候 群 の
一つ で あ る．今 回，

妊 娠 後 期 に急激な 羊水量増加を認 め，出生 後 に Sturge−Weber 症 候群 と診断さ れ た症例を経験 したの で 報告す る．【症例】33

歳，3経妊 2経産 既往歴 に特記すべ き もの な し．里帰 り分娩目的に 妊娠 34 週 よ り当科に て 妊娠管理 を行 っ て い た．妊娠 35
週 よ り AFI 　20．3 と軽度の 羊水過多を認め たが，超音波検査 に て胎児消化器系疾患や頭頸部 の 異常所見 は認め なか っ た．以 降

羊水量 の 増量を認め，妊娠 38週時点で の AFI 　36．4 と なっ た．また，推定体重 は＋ 3．O　SD と HFD も認め た た め
， 誘発分娩 を行っ

た．妊娠 39 週 0 日，誘 発 分 娩 に て 4078gの 男児（Agpar 　score 　1分後 7 点，5 分後 9 点，臍帯動脈血 液 ガス pH7379 ，　BE −2．3）
を娩出．出生後 よ り呼吸障害 を認め た が，小 児科医 に よ る蘇生処置 に よ り呼吸状態 は速や かに 改善 した，しか し児の 顔 面 に巨

大 血 管 腫，左 下顎 に腫脹 を 認 め た た め ，精査 目的 に NICU 入 院 と なっ た．頭部 MRI に て 左側頭葉 に 軟膜血 管腫 を認め た た め

Sturge−Weber 症 候群 を疑 い ，精査加療 目的に 日齢 32に 転院 となっ た．転院先に て Sturge−Weber 症 候 群 の 診断 の 上 ，プ ロ

プ ラ ノ ロ ール 内服治療開始 と な っ た．【結語 】妊 娠 中 に 羊水 過 多 を呈 し た Sturge−Weber 症候群 の 報告 は稀で あり，文献的考察

を含め報告する．

P3 −40−6　妊娠中 に 膿疱性乾癬 （汎発型 ）の 管理 を必 要 と した 2例
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膿疱性乾癬 （汎 発型）は乾癬 の
一

種 で，こ の うち妊娠に伴 っ て発症する もの を疱疹状膿痂疹とい う．今回 我々 は，妊娠中に膿

疱性乾癬 〔汎発型）の 管理を必要 と した 2例を経験した．症例 1 は 32歳初産婦．3 歳時に膿疱性乾癬（汎発 型 ）と診 断 され た．

妊 娠 に至 る まで ，皮膚症状 は 感染症 な ど を契機に 増 悪 す る こ とが あ っ たが，ビ タ ミ ン D3 外用薬で 寛解 して い た．妊娠 29 週 頃

か ら皮膚症状 が 増悪 し，外用 薬で加療を行 い ながら妊娠継続中で，現在，妊娠 36週 で あ る．症例 2 は 23歳初産婦．妊娠 20

週時に 疱 疹状 膿痂疹 を発症 し，ス テ ロ イ ド外用薬に よる 治療 を 開始 した が，全 身状 態が 悪化 した た め，妊娠 29週で 当科紹介

となっ た．プ レ ドニ ゾ ロ ン 内服加療で 軽快 し，妊娠 37週 0 日に 2866g の 男児を経腟分娩 し たが，分娩後 に症 状 が再 燃 し，シ

ク ロ ス ポ リ ン 内服 お よび TNF α 阻害薬投与を行っ た．以後は ビ タ ミ ン D3 などの 外用薬 で安定 し2年が経過，現在，第 2子 を

妊娠中で 妊娠 9週 で ある．膿胞性乾癬 （汎発型）は，発熱と全身の 紅潮皮膚上 に多発する 無菌性膿疱 で発症 し，再 発 を繰 り返

す特徴 を持つ ．皮膚以外 の 多臓器不全 を きたす こ と もあ り，全身性炎症反応症候群 （SIRS）と と らえるべ き病態 とさ れ る．疱

疹状膿痂疹はお もに妊娠後期 に発症 し ， 妊婦 ・胎児 とも予後不良 となる こ とが あるが 分娩後 は軽快す る とされ る ．病因は い ま

だ 不明で
，
IL−36受容体 阻 害因子 の 遺 伝 的 欠 損 の 関 与が示 唆 さ れ て お り，症例 2 で は こ の 欠損 を確認 して い る．治療 につ い て

は適切 な全身管理が必要 で，免疫抑制薬や 生物学 的製 剤 な ど，妊婦 に安全性が 確立 され て い ない 薬剤 の 投与 の 考慮も必要 で あ

り注 意 を要 す る．

P3・40−7　妊娠中 に発症 し産後に偽性 Gitelman症候群と診断した 1 例
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【緒言】偽性 Gitelman症 候 群 は，低 カ リ ウ ム （K ）血 症，代謝性 アル カ ローシ ス，低マ グ ネ シ ウ ム 血 症 お よ び 低 カ ル シ ウ ム

（Ca）尿症を伴い ，遺伝性疾患で ある Gitelman症候群 と同様の症候を来 たす もの の ，原因遺伝子で ある SLCI2A3 遣伝子変異

を 認め な い 疾患 で あ る．今 回 わ れ わ れ は
， 妊娠 32週 に 低 K 血 症 を発症 し，産 後 に偽性 Gitelman症 候 群 と診断 した 症例を経

験 した の で報告す る，【症例】32歳．1経妊 0経産．既往歴 内服歴，家族歴 に特記すべ き事項 なし．妊娠初期に軽症妊娠悪阻

を認め た が 自然寛解 し，そ の 後嘔吐 を認 め て い なか っ た，妊娠 32週 5 日に，尿蛋白強陽性 と なり精査 目的 に入 院 とな っ た．

入院時，易疲労感 と筋肉痛の 訴え が あり，血 清 K 値は 2．5mEq ／L と低下 して い た．心電図で は ST 領域 の 低下 を認 め た．代謝

性ア ル カ ロ ーシ ス，低 Ca 尿症 を同時に 認 め，臨 床的 に Gitelman 症候 群 を疑 っ た．　K 製剤の 内服を開 始 し た が，妊娠週数の 進

行と と もに K 製剤必要量 は増加し，最大で 1 日に 104mEq の K 補充 を要 した．　K 製剤の導入 とともに症状の 改善を認め．妊

娠 40 週 0 日で 経腟分娩 とな っ た．児 に低 K 血 症 は認め なか っ た．分娩後 に は血 清 K 値は 改善し，約 2か月後には K 製剤の 内

服を終了した．その 後の 遺伝子検査におい て，Gitelman症候群 の病因で ある SLCI2A3 遣伝子の 変異は検出されず，妊娠に 伴

う偽性 Gitelman症候群の 最終診断に至 っ た，【結論1偽性 Gitelman症候群 は，妊娠 に伴 うホ ル モ ン 環境 の 変 化 に起因 す る尿細

管で の 輸送障害に よ り発症す る可能性 が示唆 され て い る．本症例 の よ うに，周産期に は多量 の K 製剤 の 投与を要す る こ とが あ

るた め．早期の診断お よ び治療介入が 重要 で ある．
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