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【背景】 

ﾒｰﾌﾟﾙｼﾛｯﾌﾟ尿症 (maple syrup urine disease : MSUD) は、新生児ﾏｽｽｸﾘｰﾆﾝｸﾞ(ｶﾞｽﾘｰ法)によって発見され

る分枝鎖ｱﾐﾉ酸代謝異常症で、日本では 50 万人に１人である。MSUD 合併妊娠では、出産時のｽﾄﾚｽ及び

産褥期子宮復古が異化亢進の契機となり、ﾛｲｼﾝ(Leu)上昇に起因する重篤な意識障害を来すことがある。

ｶﾞｽﾘｰ法が一般的となり早期発見と適切な管理により妊娠する例が今後増加すると予想されるが、現時点

では MSUD 合併妊娠の報告は国内では産褥期に母体死亡となった 1 例のみである。今回我々が経験した

MSUD 合併妊婦の管理について報告する。 

【症例】 

31 歳、1 妊 0 産、新生児ﾏｽｽｸﾘｰﾆﾝｸﾞで MSUD と診断され、低蛋白食と分枝鎖ｱﾐﾉ酸（BCAA）除去ﾐﾙｸの

摂取でｺﾝﾄﾛｰﾙは良好であった。自然妊娠し当院で妊娠管理を行い妊娠経過良好であった。多発筋腫であ

ることや緊急帝王切開時の管理や血液透析の可能性を考慮し、母体適応にて妊娠 37 週 4 日に選択的帝王

切開術が施行された。術前から中心静脈ｶﾃｰﾃﾙで栄養管理し十分なブドウ糖の経静脈投与を行い、Leu な

ど頻回ﾓﾆﾀﾘﾝｸﾞを行ったが明らかな異常値は示さなかった。術後 1 日には BCAA 除去ﾐﾙｸ摂取、術後 3 日

に食事を開始し経過良好にて術後 22 日に退院となった。出生児は新生児ﾏｽｽｸﾘｰﾆﾝｸﾞを含め異常を認めず

成長発達良好である。 

【結語】 

妊娠中は異化が亢進することから、MSUD では血中 BCAA 濃度が上昇し急性増悪では意識障害や致死的

となる場合もある。本症例は分娩・産褥期を急性増悪なく経過した本邦初の症例である。適切な栄養管理

及び分娩・産褥期の血中 Leu などを随時測定できる体制と選択的帝王切開分娩を行うことで、MSUD 合

併妊娠でも安全に出産可能であると考えられた。


