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【緒言】

Potter　sequenceは、胎児の腎尿路系異常が原因で羊水過

少が生じた結果、肺低形成、特異な顔貌、四肢の変形など

を呈する疾患概念である。その原因については、生命予後

が極めて不良であるため、十分に検索されない場合が多い。

今回我々は、救命困難と考えられたPotter　sequenceを集

中治療により救命し、その後、Renal　coloboma　syndrome

と診断できた一例を経験した。

【症例】

症例は、在胎37週5日、出生体重2，410gの男児。妊娠26

週に羊水過少、IUGRを指摘された。胎児MRI検査にて

両側腎を認めず、羊水過少、二二形成の所見からPotter

症候群と出生前診断され、生存の可能性が低いと評価され

ていた。予定帝王切開にてAPS3点／6点で出生した。出

生後の腎臓超音波検査では、両側にlcm大の二形二二を

確認し、Potter　sequenceと診断した。出生直後より肺低

形成に伴うPPHNを呈し、集中治療を開始した。　HFO、

NO吸入療法、　PGI2、カテコラミン、鎮静薬などのあらゆ

る治療にもかかわらず高度の呼吸性アシドーシスを呈し、

A－a　DO2　600mmHg以上の重症呼吸不全が持続した。さら

に、両側気胸も出現し、呼吸循環の維持が極めて困難な状

態であった。しかし、その後も集中治療を継続することで、

生後72時間を過ぎた頃より、徐々に酸素化が改善し始め

A－a　DO2も低下した。長期生存が可能と判断し、日齢3に

テンコフカテーテル挿入術を施行、日齢4より腹膜透析を

開始した。以降緩やかに状態は改善し、日齢14より栄養

開始、日齢40に抜管、日齢43に酸素中止できた。また、

両眼にコロボーマ様病変を認めRenal　coloboma　syndrome

を疑い、原因遺伝子であるPAX2遺伝子解析を行ったと

ころ、変異（c．77insG）を同定した。

【考察】

Potter　sequenceについては、生命予後が極めて厳しく治

療介入の適応はないと言われてきた。しかし、近年、本症

例のように、呼吸管理や透析療法などの積極的治療により

救命し得た症例が蓄積されている。Potter　sequenceでは

積極的な治療介入の意義があると考える。
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[緒言]

Potter seq uenceは、胎児の腎尿路系異常が原因で羊水過

少が生じた結果、肺低形成、特異な顔貌、四肢の変形など

を呈する疾患概念である。その原因については、生命予後

が極めて不良で、あるため、十分に検索されない場合が多い。

今回我々は、救命困難と考えられた Potterseq uenceを集

中治療により救命し、その後、 Renalcoloboma syndrome 

と診断できた一例を経験した。

[症例}

症例は、在胎37週5日、出生体重2，41Ogの男児。妊娠26

週に羊水過少、 IUGRを指摘された。胎児MRI検査にて

両側腎を認めず、羊水過少、肺低形成の所見から Potter

症候群と出生前診断され、 生存の可能性が低いと評価され

ていた。予定帝王切開にて APS3点/6点で出生した。出

生後の腎臓超音波検査では、両側に 1cm大の低形成腎を

確認し、 Potterseq uenceと診断した。出生直後より肺低

形成に伴う PPHNを呈し、集中治療を開始した。 HFO、

NO吸入療法、 PGI2、カテコラミン、鎮静薬などのあらゆ

る治療にもかかわらず高度の呼吸性アシドーシスを呈し、

A-a D02 600mmHg以上の重症呼吸不全が持続した。さら

に、両側気胸も出現し、呼吸循環の維持が極めて困難な状

態であった。しかし、その後も集中治療を継続することで、

生後72時間を過ぎた頃より、徐々に酸素化が改善し始め

A-a D02も低下した。長期生存が可能と判断し、日齢3に

テンコフカテーテル挿入術を施行、日齢4より腹膜透析を

開始した。以降緩やかに状態は改善し、日齢14より栄養

開始、日齢40に抜管、日齢43に酸素中止できた。また、

両眼にコロボーマ様病変を認めRenalcoloboma syndrome 

を疑い、原因遺伝子である PAX2遺伝子解析を行ったと

ころ、変異 (c.77insG)を同定した。

[考察I
Potter sequenceについては、生命予後が極めて厳しく治

療介入の適応はないと言われてきた。しかし、近年、本症

例のように、呼吸管理や透析療法などの積極的治療により

救命し得た症例が蓄積されている。 Pottersequenceでは

積極的な治療介入の意義があると考える。
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