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ll) 多発性関節拘縮症を合併した Ctまrrarino
症候群の 2例
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CuTTarino日98日 は,直腸虻門番形,勅骨異常,

仙骨前腰痛の三徴が,発生学的に胎生初期の同時期に起

こるとして ASPassoeiationとして報告 したが,そ

の後 PamkevichH933年)は,三徴以外に骨盤の形成

異常を伴:)ことが争いとして Pelvicfloora.vsplasì･1

を追加して.PFASP症候群とすることを提唱した.

今回我々は,偏側の下肢形成異常,関節拘縮,恩側腎

寮形成などを伴った PFASP症候群の2例を経験 した

ので報告する｡

症例1は,胎内発育不良 胎児腹水があり,33過OE∃,

呈372g,帝王切開術にて娩出された女児,外陰部異常

(単虻)があり,右下肢の形成不全 ･関節拘縮 ･運動知

覚麻嫁を認めた.稔経 世型組虻と診断し,造影を施行 し

たが造影剤の腸管外漏出と脊髄腔が遺影された,二分脊

椎と仙骨前の巨大な髄膜癌,水頭症を認めた.症例2ほ

39週,2544g,正常分娩にて出生の女児で右下肢の形成

不全 (外側列欠損)と拘縮,旺門鮭前庭癒,腰仙椎の異

常,二分脊椎,髄膜癒,骨盤形成異常を認めた.

12)NI(､して内手術の2倒
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最近の新生児外科の治療成績の向上に NICU の果た

す役割は極めて大きい.そして,手術に際して N王CU

と手術室間の搬送時にいくつかの危険性が魚鱗される重

症の児には N王CU 内での手術が推奨されている.

今回我利 ま,NⅠCU 内で手術を行わざるを得なかっ

た重症の2例 (壊死性腸炎,塵低出生体重児例と先天性

横隔膜ヘルニア例)を経験し,救命した.これらの経験

により,NヱCU 内手術に対する評価とその適応につき

考察した.


