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肺の先天奇形について
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症例

症例１（Ｆｉｇｌａ－ｅ）：在胎41週，体重3405

ｇにて出生した男児．生下時より多呼吸を認め

呼吸障害が強くなるため，当院KICＵ入院．入

院時の胸部Ｘ線写真で右肺に陰影を認め肺炎が

疑われた．酸素投与にて次第に症状軽快し，翌

日にとられた胸部立位正面像にて液面形成を伴

う嚢胞が認められたため，小児外科転科となっ

た．胸部ＣＴにて右上葉に大きな誕胞を認め，

その上方に複数の小さな嚢胞を確認し，Con-

genitalCysticAdenomatoiｄＭａｌｆｏｒｍａ－

ｔｉｏｎ（ＣＣＡＭ）（Stockerl型）と診'折した．

治療に先立ち嚢胞の局在を診断するために気管

はじめに

新生児期に呼吸障害にて発見される肺疾患の

うち，先天性の奇形の範晴に含まれるものはそ

れほど多くはない．我々が経験した外科的治療

の対象となる疾患では，そのほとんどが嚢胞性

肺疾患（Cysticdiseaseofthelung）であっ

た．しかしながら，それ以外にも重篤な呼吸症

状を呈し，早期に診断し治療を行わなければ致

命的となる疾患群も含まれる本稿では，我々

が経験した先天性肺疾患の中で，興味深い経過

をとった症例や，画像診断上問題のあった症例

を中心に紹介し,診断,治療について概説する．

以下症例を供覧する．

別刷請求先：〒569-1192大阪府高槻市古曽部ｌｌ１Ｊｌ－３－１３高槻病院小児外科
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支造影及び血管造影を行い，Ｓ3領域の病変と

診断した．その後も呼吸状態の増悪は認められ

ず，生後１ヵ月目に右肺上葉切除を行った．

症例２（Ｆｉｇ２ａ－ｄ）：在胎27週,12209にて

出生した女児．Ｍｉｌ＃[後より呼吸llilf'11;あり人工換

気が開始された．’''化直後のｌｌｌｉｌｌ部Ｘ線写真を示

す.１８日間の人工換気が続けられ，以後も呼吸

状態に変化は認めなかった．また,３ヵ月後に

NICUを退院するまで艇胞像には変化が無かっ

た．外来にて経過観察を続けたが，ＩＩＩｉＩ部単純写

真では次第に蕊胞像の縮小を認め，自然退縮が

期待されたが，胸部ＣＴでは墾胞が残存するた

め，生後６ヵ月時に手術施行．右下葉に多発性

の嚢胞を認め,下葉切除を行った.ＣＣＡＭ（Ⅱ

型）と診断した．

症例３（Ｆｉｇ３ａ－ｃ）：在胎40週,3250ｇにて

出生．出生直後は特に症状を認めず．生後３ヵ

月頃より哺乳力の低下と軽度の陥没呼吸が出現

した．生後４力)111$に突然呼吸ＩＭｌｉが出現し，

近医受診．このときの胸部Ｘ線写真にて右気胸

と診断され胸腔ドレナージを施行された．しか

しながらドレーンからの排気がlこまらず，胸部

Ｘ線写真にて撫胞像が認められたため当科に紹

介された．’'1111部ＣＴでは誕胞内に|ルナージ

チューブが挿入されており，また，大きな嚢胞

の周囲にいくつかの小さな誕胞が認められ，

ＣＣＡＭ（Ｉ型）と診断した．右下葉S8の領域

で，迩胞のみの切除が可能であった．

症例４（Fig.４ａ，ｂ）：在胎32週16149にて

出生．生後１ヵ月目に呼吸困難，チアノーゼ出

現．右気胸が疑われI何腔穿刺、脱気が施行され

た．症状の改善を認めたが，胸部Ｘ線写真上右

下葉に大きな襲胞を認めたため当Ii;|に紹介と

なった．大きな轆胞の周囲にいくつかの小さな

誕胞が認められた．手術はS5領域の迩胞をふ

くめllilj部分切除を行った．本症例では気管支と

明らかな交通が認められた．

症例５（Ｆｉｇ５ａ，ｂ）：在胎37週，体重24959

にて出生した女児．生下時より呼吸障害を認め

当科に緊急搬送された,先天性声門下腔狭窄症，

鎖肛，ファロー凹徴症，脊椎奇形，耳介欠損な

どの多発奇形を認めた．声'1Ｉ下腔狭窄症に対し

て輪状軟骨前方切開術を行い至適サイズの気管

内チューブを留置し呼吸管理を開始したとこ

ろ，右中下葉の女('１１Kが出現し，人工呼吸管理が

I水|雌となった．女禰支造影を行ったところ，右

中下葉支が起始部で高度の狭窄を呈しており，

これが原因で中下葉の気腫を呈していることが

判明した.中下錐切除にて呼吸症状は改善した．

症例６（Ｆｉｇ６ａ－ｃ）：在胎38週，体重2342

9にて出生したり)児．鎖肛，左耳介形成異常，

左顔面神経麻蝉を認めたため､'1科に紹介され

た．生後２日目に人工肛門を造設したが，術後

に頻回に肺炎症状をくりかえし，右横隔膜の挙

上が疑われた．超音波検査にて横隔膜上に腫瘤

像が認められ，内部に気管支様;Mi造が認められ

た．胸部ＣＴでこれはより明らかで、食道との

交通が示唆された．食道造影により下部食道か

ら腫瘤内に気箇:支が造影され'〕[)ＦＭ(Bron-

chol)ulm()Ｉ１ａｒｙｌＩ､()1℃gL1LM【11【(〕rnlaljon）と

診断した．｜)N胸手術を施行したところ，右肺は

ｌ葉で低形成を示し，食道と交通した分画肺は

健常肺と容易に分|ＭＩＩできた．動IMi脈は健常肺よ

り分布していることが確認された．

症例７（Ｆｉｇ７ａ－ｃ）：在胎35週，2851ｇ帝

王切開にて出生した男児．在胎35週の胎児エ

コーにて胎児水腫，両側の胸水および左胸腔内

の異常陰影を指摘されて･母体搬送された．羊水

過多が進行するため小児外科医待機のもとで帝

王切開にて娩出された．出生直後に啼泣無く直

ちに気管内挿管し，超音波ガイド下に両側胸腔

穿刺を行い，多1,tの胸水を吸引した．この後も

呼吸障害が強くＮＩＣＵに収容し人工換気を開始

した．胸水穿ｌｌｉｌｌ吸ljl後も左l1iliの拡張は不良で，

また横隔膜直上に111胸像が認められた．超音波

検査及び胸部c'１１で，大動脈と交通が認められ

る異常動111Rが拙'|}され，内部|:幟造より$'１分画症

と診断した．’'9F吸状態が安定した生後２日目に

開lliil手術施行しﾌﾟこところ，機lliIi膜直上に含気の

ない肺葉外IIil1分画症が確認された．異常動脈は

横隔膜を貫いて分lIIli肺に流入しておりこれを結

紮処理することにより，容易に摘出することが

2５
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|』来た術後も/H11Iljの,低形成が残るﾌﾟこめ長期間

の人工換気が必饗であったが，以後はlllfi調に経

過した．

症例８（Ｆｉｇ８ａ，ｂ）：在胎39週，3508ｇにて

出生．出生直後より呼吸障害，心雑音を認め，

胸部Ｘ線写真ではｲｲ無気肺，右胸心を認めた．

ﾉ|畠後５日１１のlIIril:造影で右肺に流入する異常I、

管が描出され，ＩＩｉｌｉ分画症の疑いにて生後24日目

に当科紹介された．人工換気にても呼吸管理が

困難なため、分画肺の摘出をＦ１的にI)M胸したと

ころ，分画llillは不明で，肺の分葉も不明な低形

成Ililiを認めるのみであったまた横隔膜を貰い
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〈分けられる．以下，これらを大別して解説し

ていきたい．

１）迩胞'性肺疾患

新生児期に発見される蕊胞性肺疾患は比較的

稀であるが＄その中で最も頻度の高いものは

ＣＯ八Ｍ（CongGnitalCysLicAdenomatoid

Mal｢()rmaLi()､)である．SLockelにより３型

に分類され，我々が経験した症例では大きな蕊

胞とこれに伴う散在した小誕胞からなる，Ｉ型

症例が最も多かった．症例ｌが比較的』|↓型的な

経過を呈しており，出生直後より時llUが経つに

つれて嚢胞内の成分が排出されて空気に置き変

わり，液面像を形成する．新生児期では出生直

後より呼吸障害の強いものや嚢胞がBalloon-

ingを来し呼吸管理が出来ないものが緊急手術

の適応となる．最近ではこのような症例でも

IIＦＯ（高頻度換気療法）を使用することによ

てIliliに流入する５本の異常血管を認めた．肺低

形成を伴うPseudosequesLrationと診断した．

考察

以上紹介した先天性の肺疾患では，誕胞性肺

疾患と広義のBronchopll]monary「oroguL

maⅡ､ormaljonに含まれる疾患群の２つに大き

￣

３ （
。
Ｎ
ｐ

Ｆｉｇ．８

ａ：ｃａｓｅ８(1)suedosoqu〔)stration：ａｓ蘭oci-

ationwithhypol)ｌａｓｉａｏｌｌＩ]ｏｒｉｇｈｔ
ｌｕｎｇ）

ｂ：AortogramshowingaberranLsyste-
micartory．
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り，比較的安全に構剛できるようになった．ま

た，症例lのように感染を来さない|ﾀﾞl]では．新

生児期を越えて待機的に手術することも可能で

ある出生前診IllTされた例では,胎児ｲ（'1重を伴っ

てlll生直後より人工換気を要する例も多い．ま

た,自然退縮する例も報告されてきているので，

どの時期に手術を行うのが適}Iiiなのかはまだコ

ンセンサスが得られていない現雌点では感染を

起こさない比較的ﾄi1期に行うのが一般的である．

症例３，４のように末梢肺に苑ﾉ|とした蘂胞で

は，気胸を起こしたり、また気胸と誤診される

例も少なくない．ただ，病歴を詳細に検討すれ

ば，呼吸障筈が次第に進行している例も多く，

注意を要する．リ,i:例４はｃｃ八Ｍｌｌｉ１としてよ

いのか議論が分かれる所であるが，Stockorは

０型Ⅳ型を追加しこのような末梢の嚢胞例

をも含む新分類を提11畠している．このような分

顛に照らし合わせるなら，以前より言われてい

る気管支褒胞，気構:支原性蕊胞などもすべて

ＣＣＡＭに含まれることになり．興味深い．今

後の検討が期待される

症例５では先天|ｿﾞﾋlllli葉性気腫例を供覧した．こ

の症例のように先天性の気管支狭窄を証明でき

る例は少なく，１K術時の摘ｌＩＩ標本でも原因がlﾘ］

らかな症例は多くないようである小児の気管，

気管支の狭窄を的確に診断するには気管支造影

は電要であるが．現在適当な造影間11が存在しな

いことが大きな１１M腿となっている．

２）Broncllo-pLllmonaryForegLIt
４ｌ

Ｍａｌｆｏｒｎｌａｔｉｏｎ

近年，肺分画症および分画I1Tliと消化管の交通

を認めるＢＰＦＭは発生学的に｢,北スペクトラ

ムの疾患であろうとの考え方が優勢になってき

ている．狭義のｌｌＰＦＭは症例６に示したよう

に消化管（特に食道）と分画肺との間に交通を

認める奇形で，その発生頻度は極めて,低い稀な

疾患である．lIiiT分lllii症はこれよりも多く認めら

れ，一般的にはド腱に多く位iｉｆし気管支系と

の交通は無く，動脈は大動脈より栄養されてい

るとされる静脈系は肺静脈，大緋脈いずれに

iW1流してもよい.また,左llllに多く認められる．

人動脈遺影による異常[､管のlWiHlは必ずしも必

須ではなく，超音波検査やＭＲＩによっても異

常血管が適確にとらえられることが多い最近

では症例７のように胎児水腫やlllil水貯留に伴っ

て胎児診ＩＩＩＴされる例の報告も｣剛Uしてきてい

る．この場合||}'k直後の呼吸管l:１Ｍが生死を決定

する場合も多く，周産期の管理が重要な役割を

占める．最後にl>sGudosoqu(lHIrationは比較

的稀な疾患であるが，一般的には異常血管と肺

,|iii脈の交通を認め，明らかな分[[[lill1liの無いもの

と定義されている．いずれにせよ１１１１１分画症の－

亜型としてとらえられており、症例８のように

ｲｲ肺低形成と合0卜するものが多いようである．

以!=，新/ｌｉ児川に認められるlliliの先天奇形に

つき画像診断を[''心に概説した．いずれも外科

治療の対象となる疾患であり，新生児期に発症

する例では症状も重篤で，早期診断早期治療が

必要となる．新生児の呼吸障害の''１にこのよう

な疾患が含まれることを念頭におき．今Ihlの報

告が今後の診'lilT治療の参考にしていただければ

幸いである
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