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先天性横隔膜ヘルニア：

超音波画像からみた肺動脈のサイズと予後
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いられてきている．しかしながら，これらの囚卜

のｲ｣1111'|:にＩ)Mして，一定した評Illiはｲ!'Lられていな

いのも'|(実である．また､ＣＤＨの治旅戦略に関し

て施,没間に｜;ｒ１述があることも、予後１大1子の評I11i

を|付難とさせている要|ﾉ(|のつであろう．

ＣＤＨの),ii1術101慨Wへの心臓超音波検森の導入

は，1991年Haugenら７１によるIIIMiI1脈１１ﾐの測定に始

まり，1994ｲﾄﾞHasegawaら8jが初めてIllli動脈脚1ﾙﾋﾞ

のｲ｢111性をｆＭ告している．以来，我々も胎児ある

いは出ﾉﾋ後のI1ili1m)脈(PA)篠やPAlil流の状態に注

|]し，ＣＤHAL(児の管｣i'１１.論lji(を↑｢ってきた．特に，

2()()2ｲﾄﾞ以降は，llfi児191から,ｌｌｌﾉ|i後のＣＤＨの治ljif

をプロトコール化し統一した論療9.101のもとで，ｐＡ

綴やPAlil流の状態と．臨1,i<経過や]ｼ後とのI;ⅡｌｌＭ

を検討してきた．その結采として今'1までＭＩＩ,'１｛

時の忠I11llおよび他Ｉ１１ＩのPＡ１そ，妊娠後期のPA径の

変化がr後Iﾉ《|子としてｲ｢川であること，また，忠

はじめに

先天性ＩｌＭｉ隔脱ヘルニア(congenital(1iaphrag

matichernia:ＣＤH)は．近ｲ'三のllil産1111鍬(の進歩

にもUMわらず，Ｗ｢生ﾘ11外科領域のなかで！'&も沿療

に難渋する疾忠の一つである．1111'liIjij診断や母体．

新生児搬送システムの普及に伴い．「ir症例も1杣Ⅱ

しており、１，症腰判>jさや－１>後|大IjLを１Ｍ;Tlにすること

は、治療戦''１冊のみならず．｜i1H親への対応も含めて

I匝要なことである．

ＣＤＨの~iｼ後は，IilillW成とIlllill､ilm1lHのハ1度によ

り左ｲiされるが，これらを直接il11l定．評１１１iするこ

とは|ｲ《|雌である．したがって，臨床的には胎ﾘﾑ超

idf波による胎児『惨lIjlTI1IH期，Ｙｔ水過多の有1111．lung

thoraxtra1lsverseareara(i０，１ｕｎｇａｒｅａｌｏｈＭｄ

ｃｉ1℃uｍ[erenceratio，’1？、１１｢の脱出の有無など'－６）

が、従来から}lﾄﾉﾋ後のi亙りiiil1rlK11だや],後[ﾉ<|子に川
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I11llPAlnl流がｆｉｌｌｉｉのタイミング，ノ,：灯ＰＡ｢fの比が

‐酸化窯業吸入療法の適応にｲj川であることなど

をfMi1iしてきている'~'２１．

本IMIではＣＤＨの予後|ﾉ（1ｒとしてI1InliI1脈の評I11i

の有川|J1：を１１１心に，今'１の我々のＣＤＨの治旅iliR

l1臘外,|i:}流療の'ﾉﾐ際について紹介する．

隙１１;とIlli1iml尿に対しては、ＨＦＯＶによるgentle
vCnlilationとＮＯｌ吸入疲法を)1ｋ本としlIIli同lilll;のlliモ

TablelManagementprotocolofCDHatour
institution

1．予定帝王切開

2.呼吸管理

ＨＦＯＶ

初期設定ＦｉＯ２：１．０，振動数：１５Ｈｚ，
平均気道内圧：１５cmHzO，Strokevolume：１５，９
ＮＯ濃度投与の場合は１０～30ppm
（以上にてpre-ductalSpO2＞７５％を維持）

3.薬物療法

１）鎮静剤

フエンタニル５～１０帽/kg/ｈ
２)昇圧剤・膠質液

ドーパミン５１Llg/kg/ｍｉｎ

ドブタミン５～101Llg/kg/ｍｉｎ
25%ｱﾙﾌﾞﾐﾝ19/kg/d
（以上にて収縮期血圧＞５０mmHgを維持）

エピネフリン005～O201ug/kg/分(収縮期血圧＞
５０mmHgを維持できない場合）

4.心臓超音波検査

ルーチンの心機能評価

左右肺動脈径と血流の有無

動脈管径の血流方向

5.手術時期

１）心臓超音波所見

ｉ）動脈管の自然閉鎖または狭小化

ｉｉ)動脈管の血流方向が左右シャント化

iii)患側肺動脈に血流を確認

２)呼吸器(HFOV)条件

ｉ）ＦｉＯ２＜Ｏ６

ｉｉ)平均気道内圧く１５cmH20
iii)Strokevolume＜１５Ｍ

以上の１)，２)を満たした時点で手術を施行

当科における治療の実際：
当科のプロトコール

今'１までＣＩ〕Ｈの沿;Ijiiiに関し，１１．１i頻度Ⅲ(助換父（

法(ＨＦＯＶ:ｈｉｇｈ[requencyoscillatoryvGnlilation)，

脱型人1]Iili(ＥＣＭＯ：extracorl)(〕real、(､nlbran(！

〔)xygel1alion)．－峻化崇衆吸入lljl1i法(Ｎ()：nitric

(〕xide)などの呼|ﾘﾑ管理や，ブロスタグランディン

製剤やPI)I>51;Ⅲ!'蝿などの1,1櫛作1ｌｉｌ１鍵など．さま

ざまな愉療が導入されているが、治療職''1%は施識

Ｉ１ＩｌにｌｉＩ:I述があり、統一されたプロトコールはIil(ｉｉｳ：

されていない

当院では．産科・小ﾘ,L科(新′'2ﾘﾑ科）・小児外科

のｌｉｌｉ]厳!！|医臓チームにて，①予定↑ｉｆ工切|Ⅱ１，②11f）

児麻酔を行い．，''１'|：ilL1:後からのHFOV1､､にＮＯ１１Ｒ

人療法を行うlllzⅡM(柵１１１，③フェンタニルによるiMI

1Iiii、④強心剤（ドーパミン，ドブタミン)投jj、⑤心

|ⅡM超詳波検査による術Bi;Mil)態のiililllli(Fig.1)と手術

lLl:11J|の決定などをプロトコール化し，.だした治

療を↑｣:っている．Ｔａｂｌｅｌに我々のプロトコール

を示す．、j(Ｍ１|として，筋弛緩薬，体liけ|；に彩瀞を

いえるプロスタグランディン製剤その他の1m管拡

脹剤はl1lilllしていない．治療戦lWfの」,哩本は．呼吸

Ｒ■Ｐ￣q

Uf

Fig.１ ａ：Ultrasoundimageofrightpulmonaryartery(ＲＰＡ)andleft
pulmonaryartery(LPA）

ｂ：Bloodflowpattemthroughpatentductusa｢teriosus

ａｂ
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短絡とし，ll1lilil流をjlillUl1させるように楢;理する

(Fig.2)．

このプロトコールを検!；,けるＩｊ的で、当科におい

てＨＦＯＶにＮＯとプロスタグランデインＥ１(PGE1）

を|)「11]していた1997～2001(１２の症例(1期：、＝19)，

20()2～2()()8ｲﾄﾞにおいてljGE1を使１１Ｉしていないｆ兇

在のプロトコール治り)iiiしたりiii|ﾀﾞ11(Ⅱ191：、＝30)，な

らびにこの１%1でl1lli1rlillllI;を,柵めないかごく'怪度で

PGE1やＮ()を仇１１１せずに治ｌｌ１ｉｉを行った症Ilill(Cont

群：ｎ＝12)でＩ１ｉＭしi<経過を比'|i史した''１．生7Ｆ例は［

期：12例(63.2％：ＰＧ＋NO-sllﾄﾞ)、II1Ul:２１例(70％：

NO-s群)，ＣｏｎｌＩｌﾄﾞ：121ﾀﾞ11(100％)で，ＰＧ＋NO-s群

はCont聯に比しｲ｢葱に'1Kかつた(p＜0.05)．Ｃｏｎｔ

群とNO-slhiはＰＧ＋NO-sllﾄﾞに比し，生後24時Ｉｌｉ１

以降において有怠に体liiU｣:を,(5くﾙ１t侍でき(Fig.3)．

手術il糊1も行意にIiMU1であった(Fig.4)．

近年、ＰI)E-51;'1`iI雛(シルデナフイルクエン酸

塩)，エンドセリン受容体Ｉｌ１ｉ抗薬(ポセンタン）な

ど、新しいlnlll;肱ｸﾞl雛がＣＩ)Ｈのifi旅に導入され

ており，今後の検I;､lが必要と考えられる．

減と肺枇傷を予防すること,強`ＭＩＩを投与し体lHl

圧を維持し，jil脈櫛,卵''１孔を介するIil流の短絡

を左右短絡に|(Uけることにある９．１１１)．したがって，

心臓超音波検ｆｆは，イキ｣:ｌｌＭｍｌ火となっている．

このプロトコールの導入により，胎児診断ＣＤＨ症

例の生ｲｨ率は38.1％から7().()％へ攻瀞した1０１．

ＮＱＰＧＥ１の投与に関して

Iii述した我々のプロトコールの特徴の一つは，

１１，Iiliil管拡脹をIl的としたＪ１上物はＮＯ吸入療法のみ

とし，プロスタグランディン製ﾊﾟﾘを使１１lしない点

にある．すなわち、体Im11;をドーパミン、ドブタ

ミンなどを111いて縦|:↑しつつ，lllliIil圧を雄本的に

はHFOV＋ＮＯの管'''1で低|くさせ、動脈管の11：勾

配を左＞右にすることで助脈繍の短絡方向を左右

Ａｏｒｔａ

、

予後因子としての肺動脈径測定の意義ﾛ同
↓

a｢tＥ

Hｇ

今||まで，ＣI)ＨにおけるｌｉＩｌｌｉ苣腫l4Il定やjｼ後因ｒ

としてＩｌ１Ｍｌ１脈の検撤|を行ったWi街をみると，胎リム

I1ili1Ii11lll縦については，lIIli低形成のW１１度や{１１生後の

呼吸１１噸諄の程度にIjLl係するという搬告がある'3,M!、

また．Hascgawaら8)や我々9.IIL'２１は，出′Iそ後のｌ１１Ｉｉ
動脈径とＩＩＬ流がｒ後に彩群をﾉｼﾞえることを示して

きているその''１で、我々は,|Ｍ２後の経１１ｷ的なⅢ|『

･Ｎｉｌ｢icOxide

･ＥｎｈＳｎｃＧｄａｌｋａｌｏｇｉｓ

↑↑Pulmonarybloodflow

Ｆｉｇ２Ｓｃｈｅｍｅｏｆｏｕｒｍａｎａｇｅｍｅｎｔｓｔｒａｔｅｇｙ

Ｏｕｒｓｔｒａｔｅｇｙｉｓｔｏｉｎｃｒｅａｓｅｐｕlmonary
bloodiowbydecreasingthegradientof

bloodpressLIrebetweｅｎｔｈｅｐｕｌｍｏｎａｒｙ
ａｎｄｓｙｓｔｅｍｉｃｃｉｒculatorysystems．

Ｐ＜､ＯⅡ

７０

６５

６O

ＢＰ５５
(ｍｍＨｇ）

５０

４５

４０

Ｐ＜０１

可
＊Ｐ＜０５

Ｃｏｎｌ

ＮＯ－目 ６１‐－－－￣

５．｜
A剛'h牛

３.ｅｍｌ

ｉｌｉ

ＰＧ･1.Ｎ ０－ｓ

１
3.8

興七

oｈｌ２ｈ２４ｈ４Ｂｈ７２１１ｇ６ｈ

ａｌｌｅ「birIh(h｢）
ＰＧ＋ＮＯ－ｓＮＯ－ｓ Ｃｏｎｔ

Ｆｉｇ３Ｃｈａｎｇｅｓｉｎｂｌｏｏｄｐｒｅｓｓｕｒｅｏｖｅｒｔｉｍｅｉｎ
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動脈代とlm流の変化をiliM察しているので，ここで

提示する．

2002～2007年に当科で経験した431ﾀﾞ１１のＣＤＩIの

うち，遅発例(ﾉﾋ後2411ｷﾞ'１M以降発症例)，致死的染

色体剛；合併例，右ＣＤＨを除いた28例の左ＣＤＨ

)腹例について］liIi動脈徒と血流，左-/iのＩｌ１Ｉｉ動脈代

の比(L/R比：ﾉ,；'111『動脈｢そを右I1ili1lM1脈径で除したＩｌｉＩ[）

と臨ﾙ|《絲過を比'|i蜥討した12).２８m''''221ﾀﾞﾘが生「/、

6例がｸﾋﾟこした．りこ存例のうち１５例はII11n荷[mI1：に

対しＮ〔)を便11Ｉし(ＮＯ(+)-s聯)，７例はＮＯを要し

なかった(ＮＯ(-)-s群)．タピ亡|ﾀﾞ１１は全lljllllIIiII､ilm1:I:を

合併しＮＯを要した(N()(+)－．１脈)．出生'1↑の1111｢吻

脈径を３群間で比較すると，IiM111であるイillili動脈

径(RPA)はＮＯ(+)-.群はＮＯ(-)-s群やＮＯ(+)-slドド

に比しｲ｢恵に細かった．一方，｝し('111のﾉfⅢiblll祇

(LPA)は．ＮＯ(-)-s群とＮＯ(-|-)-.群との|H1でのみ

有意兼を認めた(Fig.5)．また，，１Ｍ三時のL/R比を

この311rIli1で比'鮫してみると，ＮＯを桃11｝せず救

命し↑(}たＮＯＢ－ｓｌ洋は，ＮＯ(+)-s群やＮＯ(‐|‐)-.11ｉｔ

に比し、イア意に,１１値であった．次に、この３群ＩＨＩに

おける11,11動脈慌と[m流の経時的変化を凡てみると、

左右のlllli動脈侭とＬ/R比については，，'''''１２時（I1

ili60)，’1齢２，５で有意な変動はなかった(Fig.6)．

左右l11IiIliIⅡIliその1m流についてみてみると、ＮＯ(~)-ｓ

ｌＷｉでは/'三例において忠IIlllのLPAにもI111iIiOから|m

流がIM1:,認されたが，ＮＯを要した他の２１ﾄﾞﾄﾞではLPA

にはInl流を砿ii8できなかった．しかしながら，ノ|：

存例であるＮ()(+)-silrにおいては，I11Ilihが進むに

つれてLPAに|m流が砿i謝でき，Ⅱ齢5では15例令

例で1m旅がIMI認されたが，ＮＯ(-'一)-.群では｢1m#()，

2では１例もInl流がＩｉＷｉ認できず，l11Wh4までに４例

が死亡していた(Table２)．

以上のii1Ii1,14より，／I｣i生後のI1iI7動１１１鮴とIMiiはliiiii

Liﾐ経過と｛11閲し、ｒ後囚-「としてｲ1.111であると考

えられた．また，’''''１ﾐ時のＬ/R比はＮＯ吸入療法

の適応1;'1定の指１１Wとなる１１１能性が示唆された．

最近の治療と今後の展望

近年，小児外科61〔域においても|ﾉ､1祝鏡「の低侵

腿了術が導入されており，ＣＤＨにおいても鈍'1M下

Ｆ術の報ｉｌｉが散!,ilされるMMIil・当科ではＣＤＨに対

してIIIiﾘ腔鈍「手術を行っている'７)．しかしながら，

その適応に関しては卜分な検討がされていない．
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