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概 要  

先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 に 臍 帯 潰 瘍 を 合 併 し た

2 例 を 経 験 し た 。  

1 例 は 先 天 性 十 二 指 腸 閉 鎖 症 と 胎 児 診 断 さ れ 、 経

過 中 に 前 期 破 水 と 血 性 羊 水 を 認 め 在 胎 期 間 3 2 週

6 日 、 出 生 体 重 1 3 6 4 g 、 A p g a r  s c o r e 0 / 0  ( 1 分 / 5

分 ) で 出 生 。 失 血 性 シ ョ ッ ク で 死 亡 し た 。 胎 盤 病 理 で

臍 帯 潰 瘍 を 認 め た 。 2 例 目 は 胎 児 消 化 管 閉 鎖 症 と

診 断 さ れ 、 経 過 中 前 期 破 水 と n o n - r e a s s u r i n g  

f e t a l  s t a t u s を 認 め 在 胎 3 0 週 5 日 、 出 生 体 重

1 9 8 0 g 、 A p g a r  s c o r e 1 / 4 （ 1 分 / 5 分 ） で 出 生 。 救 命

で き た が 重 度 の 精 神 運 動 発 達 遅 滞 を 残 し た 。 胎 盤

病 理 で 潰 瘍 形 成 に よ る 臍 帯 亀 裂 を 認 め た 。  

当 院 の 過 去 1 6 年 間 に お け る 先 天 性 上 部 消 化 管 閉

鎖 症 の 臍 帯 潰 瘍 合 併 例 は 2 / 4 1 （ 約 5 ％ ） 例 で あ り 決

し て 稀 で は な い 合 併 症 と 考 え ら れ た 。 上 部 消 化 管 閉

鎖 症 を 胎 児 診 断 し た 場 合 、 臍 帯 潰 瘍 の 合 併 を 念

頭 に 置 き 厳 重 な 胎 児 管 理 と 生 後 の 失 血 性 シ ョ ッ ク に

備 え る 必 要 が あ る 。



 

本 文  

は じ め に  

先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 は 小 児 外 科 疾 患 の 中

で は 比 較 的 頻 度 の 高 い 疾 患 で あ る 。 最 近 は 胎 児 診

断 例 が 約 半 数 と 増 加 し 出 生 前 か ら 管 理 さ れ る こ と が

多 い 。 出 生 前 診 断 さ れ た 場 合 は 他 の 消 化 管 閉 鎖

症 や 心 奇 形 、 ダ ウ ン 症 候 群 な ど の 染 色 体 異 常 の 有

無 を 検 索 す る 。 ま た 本 疾 患 に 伴 い 経 過 中 に 羊 水 過

多 と な る 例 が あ る が 、 羊 水 穿 刺 を 行 う こ と で 管 理 可 能

で あ り 多 く の 症 例 で 満 期 ま で 妊 娠 継 続 が 可 能 で あ る 。

出 生 後 も 消 化 管 穿 孔 な ど の 合 併 が な い 限 り 手 術 成

績 は 良 好 で あ り 、 死 亡 率 は 3 . 8 ％ と い わ れ て い る 。 し か

し 近 年 先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 に 臍 帯 潰 瘍 を

合 併 す る こ と が 報 告 1 さ れ 注 目 さ れ て い る 。 本 邦 で も

1 9 9 6 年 に a m a n a k a らY 2 が 報 告 し て 以 来 同 様 な 報

告 が 散 見 さ れ て い る 。 そ の 経 過 は 予 後 不 良 例 が 多 く

合 併 頻 度 は 不 明 で は あ る が 無 視 で き な い 病 態 で あ る 。

今 回 我 々 は 本 疾 患 を こ れ ま で に ２ 例 経 験 し た の で 報

告 す る 。  



 

症 例 １  

母 親 ： 2 8 歳 初 産 。 喫 煙 歴 あ り 。  

在 胎 2 7 週  胎 児 十 二 指 腸 閉 鎖 症 と 診 断 。  

在 胎 3 2 週 4 日  前 期 破 水 の 為 入 院 。  

在 胎 3 2 週 6 日  血 性 羊 水 と 胎 児 心 音 の 低

下 を 認 め 緊 急 帝 王 切 開 と な る 。  

経 過 中 羊 水 穿 刺 の 必 要 は な か っ た 。  

患 児 ： 女 児  

出 生 体 重 1 3 6 4 g  

ア プ ガ ー ス コ ア 0 / 0 / 0  ( 1 分 / 5 分 / 1 0 分 )  

右 母 指 欠 損 を 認 め た 。 他 外 表 奇 形 は 認 め

ず 。  

生 後 直 ち に 蘇 生 術 を 受 け 、 生 後 1 6 分 で 心

拍 再 開 す る も 、 そ の 後 失 血 性 シ ョ ッ ク と 呼 吸

不 全 の た め 生 後 ６ 時 間 で 死 亡 し た 。  

出 生 時 の 検 査 所 見 を 表 1 に 示 す 。 出 生 時 の

H b は 4 g / d l  で あ っ た 。  

胎 盤 病 理 所 見 （ 図 1 ） ：  

臍 帯 の ワ ル ト ン ゼ リ ー の 変 性 と 臍 帯 静 脈 の 臍



帯 外 脱 出 、 脱 出 血 管 の 菲 薄 化 と 壁 構 造 の

破 綻 を 認 め 、 臍 帯 潰 瘍 か ら の 出 血 に よ る 失

血 性 シ ョ ッ ク が 死 因 と 考 え ら れ た 。 ま た 軽 度 の

絨 毛 膜 羊 膜 炎 を 認 め た 。  

剖 検 所 見 ：  

輪 状 膵 に よ る 十 二 指 腸 閉 鎖 症 （ V a t e r 乳

頭 よ り 口 側 ） 、 回 腸 末 端 閉 鎖 症 、 腸 回 転 異

常 、 右 肺 単 葉 、 右 第 三 肋 骨 欠 損 を 認 め た 。  

 

症 例 2  

母 親 ： 3 9 歳  1 経 妊 1 経 産 。 喫 煙 歴 な し 。  

在 胎 2 8 週  前 医 で 先 天 性 十 二 指 腸 閉

鎖 症 の 診 断 を 受 け る 。  

在 胎 3 0 週 3 日  高 位 破 水 を 認 め 当 院

産 科 に 入 院 。 胎 児 エ コ ー で 臍 帯 に 3 ×

4 c m の 拍 動 性 の 腫 瘤 を 認 め る も 、 カ

ラ ー ド ッ プ ラ ー で は 腫 瘤 内 に 血 流 は

認 め な か っ た （ 図 2 ） 。

在 胎 3 0 週 5 日  n o n - r e a s s u r i n g  f e t a l  

s t a t u s  ( l a t e  d e c e l e r a t i o n 、 l o s s  o f  



v a r i a b i l i t y ) を 認 め 緊 急 帝 王 切 開 と な る 。  

経 過 中 羊 水 穿 刺 は さ れ て い な い 。  

患 児 ： 女 児  

出 生 体 重 1 9 8 0 g  

ア プ ガ ー ス コ ア ー 1 / 4 ( 1 分 / 5 分 )  

帝 王 切 開 時 は 血 性 羊 水 。  

出 生 時 は 心 拍 な く 直 ち に 蘇 生 術 を 受 け 、 生

後 2 分 で 心 拍 再 開 し た 。 以 後 当 院 N I C U で

集 中 管 理 を 行 い 、 日 齢 8 7 に 退 院 し た 。  

生 後 臍 帯 に は 腫 瘤 は 認 め な か っ た が 、 胎 盤

付 着 部 か ら 約 1 0 c m の 範 囲 に 肉 眼 的 に 潰

瘍 形 成 に よ る 臍 帯 の 亀 裂 を 認 め た 。 臍 帯 血

管 腫 の 所 見 は 認 め な か っ た 。  

出 生 時 検 査 所 見 を 表 ２ に 示 す 。  

生 後 2 0 日 に 消 化 管 閉 鎖 症 に 対 し 手 術 を

施 行 し 、 術 中 所 見 か ら 高 位 回 腸 閉 鎖 症 と メ

ッ ケ ル 憩 室 と 診 断 し た 。  

現 在 7 歳 に な る が 、 重 度 の 低 酸 素 性 虚 血 性

脳 症 に よ る 痙 性 四 肢 麻 痺 と 精 神 運 動 発 達

遅 滞 を 認 め る 。  



 

考 察  

胎 児 期 に 先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 と 診 断 さ れ 経

過 観 察 中 に 破 水 し 、 そ の 後 臍 帯 潰 瘍 か ら の 出 血 の

た め n o n - r e a s s u r i n g  f e t a l  s t a t u s か ら 新 生 児 仮 死

と な っ た 2 例 を 経 験 し た 。 １ 例 は 低 血 圧 と 呼 吸 不 全 の

た め 死 亡 し 、 も う １ 例 は 救 命 で き た が 重 度 の 精 神 運 動

発 達 遅 滞 を 合 併 し た 。  

先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 に 合 併 す る 臍 帯 潰 瘍 は

1 9 9 1 年 に B e n d o n ら が 初 め て 報 告 1 し て 以 来 、 国 内

外 で 同 様 な 報 告 3 4 5 6 が 散 見 さ れ る が 正 確 な 合

併 頻 度 は 未 だ 不 明 で あ る 。 K h o n g ら 3 が 年 間

3 0 0 0 - 5 0 0 0 例 の 出 産 が あ る 施 設 に お い て 過 去 1 5 年

間 で 1 例 と 非 常 に 稀 で あ る と 報 告 し て い る 様 に こ れ ま で

は 比 較 的 稀 な 合 併 疾 患 と し て 捉 え ら れ て い た が 、

2 0 0 0 年 に O y a m a ら 7 が 先 天 性 消 化 管 閉 鎖 症 4 4 例

中 、 臍 帯 潰 瘍 に 伴 う 出 血 を 6 例 （ 約 1 4 ％ ） に 合 併 し 、

さ ら に 出 血 は な い も の の ワ ル ト ン ゼ リ ー の 変 性 を 認 め た

潜 在 的 潰 瘍 例 を 含 め る と 9 例 ( 約 2 0 % ) に 認 め た と 報

告 し 注 目 さ れ た 。 当 院 で は 過 去 1 6 年 間 で 先 天 性 十



二 指 腸 閉 鎖 症 3 2 例 、 先 天 性 空 腸 閉 鎖 症 9 例 の 計

4 1 例 の 先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 を 経 験 し て お り 、

そ の う ち 臍 帯 潰 瘍 合 併 が 2 例 （ 約 5 ％ ） で あ っ た 。 当 院

は 北 海 道 道 北 ・ 道 東 地 区 の 小 児 外 科 疾 患 の ほ ぼ

す べ て を カ バ ー し て お り 、 一 定 地 域 で の 疾 患 頻 度 を 把

握 す る に は 有 利 で あ る と 考 え る と 、 O h y a m a ら の 報 告 ほ

ど で は な い が 本 疾 患 は 決 し て 稀 で は な い 合 併 症 と 思 わ

れ た 。  

先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 に 臍 帯 潰 瘍 を 生 じ る 原

因 は 未 だ 不 明 だ が 、 B e n d o n ら 1 は 以 下 の 可 能 性 を 揚

1 ）  

で あ る こ と か ら 、 児 の 血 管 の 異 常 反

2 ）  

中 に 逆 流 し 臍 帯 の ワ

げ て い る 。  

母 に 喫 煙 者 が 多 く 、 ま た 消 化 管 閉 鎖 症 は 血 行

障 害 説 が 有 力

応 が 原 因 。  

報 告 例 は す べ て V a t e r 乳 頭 以 降 の 消 化 管 閉 鎖

症 に 合 併 し て お り 、 ま た 発 症 例 の 羊 水 中 に ビ リ ル

ビ ン 成 分 を 認 め た 例 が あ る こ と か ら 、 消 化 管 閉 鎖

症 に 伴 い 胆 汁 成 分 が 羊 水

ル ト ン ゼ リ ー を 変 性 さ せ る 。  

3 ）  上 皮 細 胞 の 先 天 異 常 。  



我 々 の ２ 症 例 か ら は こ れ ら の い ず れ の 説 も 裏 付 け る 所

見 は 得 ら れ な か っ た 。 臍 帯 出 血 に よ る 重 症 仮 死 の 報

告 は こ れ ま で 胃 粘 膜 を 伴 う 臍 腸 管 遺 残 の 潰 瘍 例 8

や 臍 帯 血 管 腫 破 裂 例 9 、 先 天 性 ワ ル ト ン ゼ リ ー 欠

損 例 、 羊 水 の 胎 便 汚 染 に 伴 う 臍 帯 潰 瘍 例 1 0 な ど

が あ る 。 し か し い ず れ も 先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 の

合 併 例 は な く 本 疾 患 と は 別 の 疾 患 概 念 と 考 え る べ き

で あ ろ う 。 V a t e r 乳 頭 よ り 肛 門 側 で の 上 部 消 化 管 閉

鎖 症 例 は 羊 水 中 の ビ リ ル ビ ン や 胆 汁 酸 値 が 高 い こ と

は 以 前 か ら 知 ら れ て い る 1 1 。 一 方 で 同 じ 胆 汁 成 分 を

含 む 胎 便 に 汚 染 さ れ た 羊 水 に 1 6 時 間 以 上 さ ら さ れ

る と 胎 便 に よ り 臍 帯 血 管 の 収 縮 を 生 じ 臍 帯 の 壊 死 と

潰 瘍 形 成 を こ し う る と い う 報 告 9 も 見 ら れ る 。 そ の た

め O h y a m a ら 7 の 発 症 例 で も 羊 水 中 の 胆 汁 酸 が 高 い

こ と に 注 目 し 、 胎 児 の 胆 汁 成 分 の 逆 流 と そ れ に よ る 臍

帯 ワ ル ト ン ゼ リ ー の 破 壊 が 原 因 と す る 説 を 支 持 し て い る 。

我 々 の 症 例 は 2 例 と も 羊 水 中 の 胆 汁 酸 の 測 定 は 行

っ て い な い 。 し か し 症 例 1 は V a t e r 乳 頭 よ り 口 側 の 閉

鎖 を 認 め て お り 、 羊 水 中 の 胆 汁 酸 は 高 く な か っ た こ と

が 予 想 さ れ る 。 し た が っ て 胎 児 の 胆 汁 成 分 の 逆 流 の

起



み で は す べ て の 原 因 を 説 明 す る こ と は で き な い で あ ろ う 。

上 記 三 つ の 説 を 含 め 多 因 子 の 原 因 が 重 な り 発 症 す

る の か も し れ な い 。  

過 去 の 報 告 例 と 自 験 例 の ま と め を 表 ３ に 示 す 。 こ れ ま

で 1 7 例 の 報 告 が あ る が 、 そ の う ち 半 数 が 死 亡 し て お り

極 め て 予 後 不 良 な 病 態 と い え る 。 ま た N o 1 7 の 自 験 例

は 生 存 し え た が 重 度 の 精 神 運 動 発 達 遅 滞 を 残 し て

い る 。 他 の 生 存 報 告 例 で も 長 期 予 後 ま で の 記 載 は な

い が い ず れ も 低 い A p g a r  s c o r e で 出 生 し て お り 正 常 発

達 し て い る 例 は 多 く な い と 考 え ら れ る 。 こ の よ う な 状 況 を

ふ ま え る と 胎 児 期 に 先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 を 診

断 し た 場 合 そ の 管 理 に は 細 心 の 注 意 が 必 要 で あ る 。

大 浜 ら 1 2 は 在 胎 3 2 週 頃 の 羊 水 検 査 で 胆 汁 酸 値 が

高 け れ ば 在 胎 3 2 週 以 降 に 計 画 分 娩 を す る と い う 積

極 的 な 介 入 を 試 み 有 効 で あ っ た と 報 告 し て い る 。 し か

し 全 例 に 羊 水 検 査 を す る リ ス ク も 伴 う こ と に な り 今 後 の

検 討 が 必 要 で あ る 。 S h i m i z u ら 5 は 持 続 胎 児 心 拍 モ

ニ タ リ ン グ で 胎 児 の 急 性 失 血 を 診 断 し 緊 急 帝 王 切

開 を 行 い ２ 例 救 命 で き た と し て そ の 有 効 性 を 報 告 し て

い る 。 し か し 妊 娠 3 0 週 前 後 か ら 持 続 胎 児 心 拍 モ ニ タ



リ ン グ を 続 け る こ と は 現 実 的 で は な い 。 現 時 点 で は 臍

帯 潰 瘍 の 発 生 を 正 確 に 予 測 す る こ と は で き な い が 、 症

例 ２ は 分 娩 前 日 の 胎 児 エ コ ー 検 査 で 見 ら れ た 腫 瘤 に

血 流 は な く 、 腫 瘤 を 認 め た 部 位 は 生 後 見 ら れ た 臍 帯

の 亀 裂 部 と 一 致 し 、 生 後 に 腫 瘤 の 形 跡 が 全 く 無 か っ

た こ と か ら 、 腫 瘤 は 何 ら か の 理 由 で 変 性 し た ワ ル ト ン ゼ

リ ー で そ れ が 破 壊 さ れ 臍 帯 潰 瘍 を 生 じ た 可 能 性 が あ る 。

今 回 は 血 性 羊 水 が 著 明 で あ っ た た め そ の 成 分 の 検

索 は で き な か っ た が 臍 帯 を 中 心 と し た 入 念 な 胎 児 エ コ

ー 検 査 は 臍 帯 潰 瘍 の 発 症 を 予 測 で き る 可 能 性 が 示

唆 さ れ た 。 ま た 自 験 例 と 過 去 の 報 告 例 （ 表 ３ ） を 検 討

す る と ほ と ん ど の 症 例 で 発 症 前 に 早 期 陣 痛 発 来 や 前

期 破 水 を 認 め て お り 、 子 宮 内 圧 の 変 化 が 何 ら か の 原

因 で 生 じ た 臍 帯 潰 瘍 か ら の 出 血 の き っ か け に な っ て い

る 可 能 性 5 を 示 唆 さ せ 臍 帯 潰 瘍 か ら の 出 血 を 事 前 に

予 測 で き る 可 能 性 は あ る 。 こ の た め 少 な く と も 胎 児 期

に 診 断 し た 先 天 性 上 部 消 化 管 閉 鎖 症 例 は 臍 帯 に

注 目 し な が ら 頻 回 の 胎 児 エ コ ー 検 査 に よ る 継 続 的 な

観 察 を 行 い 6 、 早 期 陣 痛 発 来 や 前 期 破 水 を 起 こ し た

場 合 は 積 極 的 な 早 期 娩 出 も 考 慮 に 入 れ て 管 理 す る



こ と が 望 ま し い と 考 え る 。 当 院 で は ル ー チ ン で の 羊 水 検

査 は 行 っ て い な い が 、 羊 水 過 多 が 著 明 と な り 羊 水 穿

刺 を 施 行 す る 例 で は 羊 水 中 の 総 胆 汁 酸 な ど を 測 定

す る こ と は 今 後 の 病 因 解 明 に 重 要 で あ る 。 ま た 不 幸 に

も 経 過 中 に n o n - r e a s s u r i n g  f e t a l  s t a t u s と な り 分

娩 に 至 っ た 場 合 に は 、 蘇 生 に お い て あ ら か じ め 失 血 性

シ ョ ッ ク の 合 併 の 念 頭 に 置 く 必 要 が あ り 、 そ の 準 備 を

や 病 態 な ど

詳 細 が 解 明 さ れ る こ と が 期 待 さ れ る 。  

 

怠 る べ き で は な い 。  

現 在 2 0 0 2 年 か ら 日 本 未 熟 児 新 生 児 学 会 で の 「 臍

帯 潰 瘍 を 合 併 し た 先 天 性 小 腸 閉 鎖 症 」 の サ ー ベ イ ラ

ン ス が 進 行 中 で あ る 。 こ れ に よ り 合 併 頻 度

の
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表1）症例1の入院時検査所見
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