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先天性横隔膜ヘルニアによる胸部異所性腎を出生前診断した１例
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先天性横隔膜ヘルニア（Congenital Diaphragmatic hernia: CDH）に合併した胸部異所性腎は非常に稀な疾患である。今回，
我々は出生前診断に至った症例を経験したため報告する。
症例は30歳代。２妊１産。自然妊娠で妊娠成立し，妊娠36週３日の胎児超音波検査で右CDHが疑われ，当院へ紹介となっ
た。妊娠37週０日に当院を受診し，超音波検査で右胸腔内に腸管及び腎臓と考えられる実質臓器を認め，右肺は著明に圧排
されており，右CDHが疑われた。MRIを施行した結果，右CDHを認め，ヘルニア裂孔は後側方に位置しており，Bochdalek
孔ヘルニアと考えられた。右胸腔内には腸管の他，超音波検査で指摘された右腎臓の脱出を認め，胸部異所性腎合併右CDH
と診断した。CDHの重症度の予測因子である肺胸郭断面積比は0.11，肺断面積児頭周囲長比は0.18であった。新生児治療を
行うにあたり，妊娠38週３日に全身麻酔下で帝王切開術を施行した。出生体重3334gの女児を娩出し，臍帯動脈血pH 7.233，
Apgarスコアは１分値２点，５分値３点であった。出生直後に児は速やかに挿管され，NICUへ入室した。軽度の肺高血圧を
認めたが，循環動態は安定しており，NICU入室後に高頻度振動換気を開始した。日齢１に胸腔鏡下横隔膜ヘルニア直接縫
縮術を施行した。ヘルニアは有嚢性で小腸，大腸とともに右腎も胸腔内に脱出していたが，肺は成熟しており，分葉も認め
た。術後経過良好にて日齢19に退院となった。
Bochdalek孔ヘルニアにおいて胸部に腎嵌入を認めるのは，非常に稀であり，肺と腎は実質臓器であるため超音波で区別しに
くく，出生前に診断される例は稀である。今回，我々は超音波及びMRIを用いることによって，出生前に胸部異所性腎合併
右CDHを診断でき，出生後速やかに新生児治療を行えた症例を経験した。

Intrathoracic ectopic kidney associated with congenital diaphragmatic hernia (CDH) is rare. We describe this 
entity in a woman who presented to our hospital after fetal ultrasonography at 36 weeks’ gestation revealed 
suspected right CDH. Fetal ultrasonography performed at our hospital at 37 weeks’ gestation revealed 
herniation of the gastrointestinal tract and a parenchymal organ (most likely the right kidney) into the right 
thoracic cavity. Similar to ultrasonography findings, fetal magnetic resonance imaging revealed a posteriorly 
located hernia suggestive of Bochdalek hernia. The patient underwent cesarean delivery at 38 weeks’ 
gestation under general anesthesia, to treat the infant and delivered a female infant (birth weight 3334 g, 1- 
and 5-min Apgar scores 2 and 3, respectively and umbilical cord arterial blood pH 7.23). The infant underwent 
thoracoscopic diaphragmatic hernia repair via direct plication, 2 days after birth. Her postoperative course 
was uneventful, and she was discharged 19 days after birth. An intrathoracic ectopic kidney with CDH is rare 
(incidence 0.25%). Both the lungs and kidneys are parenchymal organs, which are often ultrasonographically 
indistinguishable; therefore, prenatal diagnosis is challenging. We describe a patient in whom fetal 
ultrasonography and magnetic resonance imaging enabled prenatal diagnosis of right CDH accompanied by an 
intrathoracic ectopic kidney and facilitated prompt postnatal treatment.
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緒　　　言

　先天性横隔膜ヘルニア（congenital diaphragmatic 
hernia: CDH）は，胎児期の横隔膜の形成異常により，

主に胃や小腸，脾臓，肝臓などの腹腔内臓器が胸腔内に
認められる。胎児期より胸腔内に嵌入した腹腔内臓器に
より肺が圧迫され，肺の形成不全が生じ，出生後に呼
吸不全や肺高血圧をきたす疾患である。CDHの発生率
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は，およそ2000〜4000人に１例であり，75％が左側，
20％が右側，５％が両側性である。症例の約60％は孤
発性で，40％は合併奇形あるいは症候群として発症す
る１）。
　胸部異所性腎は，約16000人に１例の非常に稀な先天
性疾患であり，異所性腎の中でも最も発生率が低く，
５％未満と報告されている２）。胸部異所性腎は，①背側
横隔膜が正常な真の胸部異所性腎，②横隔膜弛緩症によ
るもの，③CDHによるもの，④外傷性横隔膜ヘルニア
によるものの４つに分類される３）。CDHに合併した胸部
異所性腎は非常に稀な疾患であり，出生前診断例は少な

く出生後の呼吸不全や発熱などにより診断されることが
多い４）。
　 今 回， 我 々 は 胎 児 超 音 波 検 査 及 び M a g n e t i c 
Resonance Imaging: MRIを用いることによって，出生
前にCDHによる胸部異所性腎を診断でき，出生後速や
かに新生児治療を行えた症例を経験したので報告する。

症　　　例

　症例は30歳代。２妊１産。自然妊娠にて妊娠成立後，
妊娠経過は順調であった。妊娠36週３日の妊婦健診時
の胎児超音波検査で右胸腔内に腸管を認め，右CDHが

図１　胎児MRI
Ａ：胎児MRI矢状断。矢印は右胸腔内へ嵌入した腸管を示す。
Ｂ：胎児MRI前額断。矢印は右胸腔内へ嵌入した右腎臓を示す。

図２　胎児超音波検査
Lung to thorax transverse ratio: Area B / Area A: 6.36 / 59.04 = 0.11
Lung to head circumference ratio: Area B / HC: 6.36 / 34.52 = 0.18
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疑われたため，精査加療目的に当院へ紹介受診となっ
た。妊娠37週０日に当院を初診し，同日の胎児超音波検
査で胎児推定体重は2803g（0.76SD）と胎児発育良好で
あったが，右胸腔内に腸管及び腎臓と思われる実質臓
器を認め，右肺は著明に圧排されており，右CDHを認
めた。心構築異常を含め，その他の合併奇形は認めな
かった。胎児MRIを施行した結果，右CDHを認め，ヘ
ルニア裂孔は後側方に位置しており，Bochdalek孔ヘル
ニアと考えられた。右胸腔内には腸管の他，胎児超音波
検査で指摘された右腎臓の脱出を認め，胸部異所性腎
合併右CDHと診断した（図１Ａ，Ｂ）。胎児超音波検査
による肺胸郭断面積比 （lung to thorax transverse ratio: 
LTR）は0.11, 肺断面積児頭周囲長比 （lung to head 
circumference ratio: LHR）は0.18，observed/expected 
LHR （o/e LHR） は8.64％であった（図２）。新生児治療
を行うにあたり，新生児科医，小児外科医と分娩方法を
協議した結果，妊娠38週３日に全身麻酔下で選択的帝王
切開を施行した。女児，出生体重3334g，臍帯動脈血pH 
7.233，Apgar score １分値２点，５分値３点であった。
児は出生直後に挿管され，一酸化窒素 （NO） 吸入療法
を開始し，人工呼吸を行いながらNeonatal Intensive 
Care Unit: NICUへ入室した。NICU入室後に高頻度振動
換気 （high frequency oscillation: HFO）を開始した。軽
度の新生児遷延性肺高血圧症を認めたが，呼吸循環動態
は安定しており，日齢１に先天性右横隔膜ヘルニアの診
断で胸腔鏡下横隔膜ヘルニア根治術を施行した。胸腔鏡
で胸腔内を観察したところ，肺の低形成は軽度であり，
分葉も認めた。ヘルニアは有嚢性で小腸，結腸とともに
右腎臓が胸腔内に脱出していた。横隔膜は外側，背側は
完全に欠損していたが，内側に存在しており，内側の横
隔膜は胸郭まで牽引可能であったため，直接縫縮術を施
行した（図３）。脱出臓器は人工気胸によりほぼ自然に
腹腔内に還納され，右胸腔内にドレーンを留置し，手術
を終了した。術後より新生児遷延性肺高血圧症は改善傾

向を認めたためNOは漸減，日齢４にはNO吸入療法は
中止した。日齢５に右胸腔ドレーン抜去，日齢８に抜管
し，呼吸状態は増悪なく経過した。その後，術後経過良
好にて日齢19に退院となった。

考　　　案

　本症例は，初診時の胎児超音波検査で，腹腔内に右腎
臓が特定できなかったことに加え，右胸腔内に圧排され
た肺や脱出した腸管の他に実質臓器を認めたことが診断
の契機となった。胎児MRIを確認したところ，右CDH 
（Bochdalek孔ヘルニア）によって脱出した右腎臓を胸
腔内に認め，胸部異所性腎合併右CDHの診断に至った。
　胸部異所性腎は①背側横隔膜が正常な真の胸部異所性
腎，②横隔膜弛緩症によるもの，③先天性横隔膜ヘルニ
ア（Bochdalek孔ヘルニア）によるもの，④外傷性横隔
膜ヘルニアによるものの４つに分類され２），Bochdalek
孔ヘルニアにおいて胸部に腎嵌入を認めるのは0.25％
と，先天性横隔膜ヘルニアとの合併例は非常に稀であ
る２）。これまでの報告において，Bochdalek孔ヘルニア
に伴う胸部異所性腎を出生前診断できた症例は，本症例
を含めた５例のみであった（表１）５−８）。本症例と同様
に30週以降でCDHの診断となった症例は予後不良因子
である肝ヘルニアを認めていたにも関わらず，出生後
HFOのみで管理され，CDH閉鎖術を施行し経過良好で
退院となっている７）。また，前述の４例全て出生後の経
過は良好で日齢０−４に閉鎖術を施行され，その後順調
に退院となっており，CDHに合併した胸部異所性腎の
症例は，出生後の予後は良好であることが報告されてい
る。
　CDHの児の臨床的予後は，肺低形成の程度と肺高血
圧の重症度に左右される１）。肺低形成の重症度を決定す
るのは，ヘルニア臓器が隣接する肺を圧迫する時間の長
さと範囲であり, CDHに合併する肺低形成が，その罹患
率と死亡率を決定する主要な因子である１）。重症度の評

図３　術中所見
内側に残存していた横隔膜を胸郭まで牽引し，直接縫縮術を施行した。
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価指標の一つとして，胎児の肺自体の大きさを画像的に
評価したもので，胎児期の健側肺の大きさの評価法とし
てLHRとo/e LHRがある９）。日本では軽症例の生存率は
80％であり，重症例については北野分類Group Ⅲ10）で
生存率48％，o/e LHR＜25％未満の症例では生存率49％
と報告されている５）。北野分類Group Ⅲ，あるいはo/e 
LHR＜25％未満などの重症群に対してはCDHの胎児治
療である胎児鏡下気管閉塞術 （fetoscopic endoluminal 
tracheal occlusion: FETO）の適応を検討する必要があ
る９）。日本で実施された「FETOの早期の安全性試験」
のプロトコールでは，o/e LHR＜25％未満の重症例で
は，27−30週にFETOを行い，o/e LHR＜25％から45％
の中等症では30−32週にFETOを行い，34週台でバルー
ンを抜去するとされている11）。また，LTR0.2未満と0.2
以上の２群間においても，HFO，体外式膜型人工肺 
（Extracorporeal membrane oxygenation: ECMO）施
行症例の割合，生存率に関し，有意な相関がみられ12），
胎児超音波検査から計測したLTRは，CDHにおける重

症度を反映することが示唆され，臨床的に計測可能な出
生前指標となりうる12）。
　本症例では，妊娠36週３日の妊婦健診までCDHを指
摘されていなかった。妊娠中期から後期にかけてヘルニ
ア裂孔のサイズは一定であることから３），裂孔は存在し
ていたものと考えられるが，CDHの発症時期は不明で
あった。妊娠36週時点での診断であったため，胎内治療
の適応はなかったが，LTR及びLHRが重症群であるこ
と，実質臓器が胸腔内に嵌頓していることなどを考慮
し，新生児科医，小児外科医と協議した結果，出生後た
だちに新生児治療が行えるよう，手術室で全身麻酔下に
選択的帝王切開術を行った。出生前の胎児超音波検査
では重症群であったが，胸腔内への脱出が妊娠後期で
あったため，肺の低形成は軽度であったと考えられた。
今回，我々は胎児超音波検査及び胎児MRIを用いること
によって，出生前に胸部異所性腎合併右CDHを診断で
き，出生後に速やかな新生児治療を行うことができた。

表１　Bochdalek孔ヘルニアに合併した胸部異所性腎を出生前診断した症例

本症例を含めて，これまでに報告されたBochdalek孔ヘルニアに伴う胸部異所性腎を出
生前診断できた５症例を表１に示す。
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