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　　　　　　　　　 緒　　言

　単眼症及 び鼻欠損併有嗅脳欠如症 は Otocephalie，　Tr−

icephalie と共に 頭部の 奇形 の
一
部 門 を な す も の で，単

眼症 と して の 記載 は 1832年 Huscbuke を以 つ て 嚆矢 とす

る と称せ られ る
1）．

　本邦 に お い て は 池 田
2），佐藤

3｝，富 田の ，勝
5＞6）

，下平
7），

久世
s），饒 平

9｝
， 三 谷

IG ］11｝
， 今野

12 ）
等の 10数例の 報告が

見 られ る が顔面 に は奇形の うち，眼部 に み られ る もの は

単眼症，潜伏眼 ，無眼球小眼球等が あ り，そ の 内単眼症

は稀有な る高度奇形 とさ れて い る．

　本症例 に 合併 した海豹肢痙に っ い て は先 に 高橋等
13 ｝に

よ り報 告 し ，
そ の 原因 が サ リ ドマ イ ド服用に 起因す る

もの と推定 した が，こ の 種奇形症例の 如 き複合奇形が森

山
14 ）

に よ っ て 32．0％と報告され複合奇形の 多い こ とを述

べ て い るが ，単 眼症 との 複合奇彩例は未だ見当 らな い ．

　我女 は 妊娠10カ 月で分娩予定 日 （Nege1 氏法） よ り も

18 日遅れ て帝切 を施行 した結果，単眼症十 上肢海豹技症

十 右側耳介奇形十 外耳道欠損十両側欠指 （3指）十陰唇

肥大の 他に ， 病理解剖を行 っ た とこ ろ ， 各種内臓奇形を

伴 つ た 症例を経験 した の で報告す る。

　　　　　　　　　1・ 症　　例

　患者 は 26年 4 カ 月，1回経産婦で生来健漿に して特記

すべ き既 往症 な く，22才で健康 な る男子 と結婚 し，初産 23

才で女子 を娩出 ， 分娩 ・産褥共 に異 常な く経 過 し，又 児に

も何等異常を 認 め な か っ た．家族歴 に 於 て も本人及 び夫

の 知る限り特に血族者に奇形その 他遺伝関係は 認 め られ

ず昭和36年 9 月 9 日来院 ， 最終月経は 4 月12 日 よ り 4 日

間で妊娠 6 カ 月の 1E常 妊 娠 と診断 された 〔分娩予定 日 ：

3『，1 ，19，　（Negel ）， 37， 1，26 （Hata ）〕。

　妊娠初期軽度 の
ff
っ わ り。 症状 の た め イ ソ ミ ン 錠 （総

量 250mg ）を服用 の 他は妊娠経過 中特 に奇形の 原因 と思わ

れ る母体 の 外傷，黴毒，ビ
ール ス 性疾患等は 無 く順調で

あ っ た が ，妊 娠 9 カ 月 中旬 よaj腹部各所 に於 て 臍帯雑音

が聴取 出来 ， 次第に雑音 は高度 とな っ て きた ．分娩 」完

日 よ り18日経過した昭和 37年 2 月 6 日入院時所見は ， 子

宮底38cm，腹 囲93cmで波動 をふれ第 2 頭位に して 児頭は

未だ骨盤入 口 に 固定せ ず児心 音 は右 下腹部 に 聴取出来 る

が や S 微弱且 っ 不 正 であ り，更に 臍帯雑音 を強 く聴取 し

た．そ こ で妊娠ユ0ヵ 月兼臍帯巻絡兼羊水過多症 の 疑い 及

び 分娩予定 日超過 の 診断を下 し，患者が 生児 を強 く希望

す るた め帝 王 切開術を施行 した．

　帝王 切開時羊水量 は約3000ccで頚部，腹部 に 各 1 回の

膀帯巻絡 を認 め た が 手術 は 出血量約 400ccで順調 に 終了

した ．

　　　　　　　　　1L　児所見

　 i）　全身所 見 ：胎 児は 身長49c【H，　体重 2．785gr の 女

児 で，顔面 に 著明な 奇形を認め る 他，外見上 ， 右側耳 介

及び外聴道の 欠損，上肢及 び外陰部 の 異常 を認 め る．毳

毛 は 伸側 及 び背 中 に 存在 し，胎脂 は 顔面 及 び腋窩 に 見 ら

れ る．頭囲29．5Cln，頭髪 3cm である 〔写真 （1）参照〕．

　ii）顔部 ：顔面に於 て は鼻 を欠如 す る か わ りに ，
　 JF．中

線前額 に当 る部 に，吻（probosis）の 形成 が あ っ て 長 さ 2　cm

の ポ リープ状突起を有 し，よ く移動する．先端はやや膨

大 し硬度は弾力性柔軟で あ る．こ の ポ リープ状突起直下

に 過拇指頭大菱形眼案 1 コ が 認 め られ ，
こ の 中に 両眼癒

着症を形成 し ， 通常鼻の存在す る処 は全 く平担で，口裂

は 2．2Cmに して 異常はな い 〔写 冥 （∬）参照 〕．

　iii）耳部 ：左側耳部に は異常はな い が 右側 耳介及び外

聴道の 欠損が 認 め られ る 〔写 真 （N ）参照〕．

　頭部及 び顔部 に於ける レ ン トゲ ン像所見 は 写真 （皿）

の 如 くであ る，

　iv）上 肢 ：上 肢は所謂海豹状奇形 （phocomelia ）を呈

し両指 と も欠指 を認め 3 指 よ り成る．　〔写真 （IV）及 び

（V ）参照〕 レ ン トゲ ン 撮影に よれ ば 写 頁 （NI）の 如 く

で両側前腕骨の 欠損があ る と思 わ れ る．

　v ）外陰部 ：タト陰部は 女性器 で あ る が 小 陰唇 が 異 常 に

肥厚 し（居 る 〔写 真 （vr）参照〕， 内性 器 は膣 ， 子宮，

卵巣が正常 に 存 し異常な く半陰陽ではない ．

　vi ）下肢 ：　 異常 は認 め ら れ ず 〔写 真 （田 ）参照〕．
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　　　　　　　　　皿 ． 剖検所見

　心臓は ， 所謂 Truncus　communis で 直径約 4   の 心

中隔の 欠損，ポ タ ロ
ー

氏 管の 欠損等 が存在 す る 他，直径

約 5 叮皿の 卵円孑Lの 開存が 見 られ ，
そ の 他両側肺 の 分葉不

全 と胆爨及 び胆嚢管 の 欠損 が認め られ る．

　頭部 は馬 蹄形脳 半球癒着症 の 形成 が 見 られ る．

　胎盤は 575gr で 異常な い が 右側臍動脈 の 欠損を 認め

る．

　顕微鏡的所見 と して は肺 ・肝 ・脾等に異常 が 認 め ら

れ ，肺臓 に於 て は肺鬱i血 と月市出血 巣が 認 め られ〔写 真（選）

参照〕，肝臓 は肝脂肪変性 を呈 し 〔写 真 （X）参照〕，脾臓

に於 て は脾欝血 の 所見が 得 られ た 〔写 真（M）参照〕．

写 真 （1 ）全身

写 真 （豆）顔部

写 真 （皿 ）頭 ・顔 部 レ ソ ト ゲ ン 像

　　　　　　　　写 真 （JJ）右 側 上 肢

指 は 3指 よ りな り，右側 耳 介 及 び 外 聴 道 の 欠損 を 認 め る．
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　　　 昭＄「【41年 5 月 1 日

　　　　　　　　 写 真 （VI）一ヒ肢 レ ソ トゲ ソ 像

花岡 他

写 真 （］x）肺臓

469− 87

写真 （X ）肝臓

写 真 （W ）下 肢 レ ソ ト ゲ ソ 像 写真 （M ）脾 臓
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　　　　　　　　　　　　考 　　按

　　　先天性外表奇形 の 発生頻度は Rose 　O．75％ ， 三 谷 0．92

　　 ％ ， 竹内 0．9％， 原 O。27％ ，
Schwarer　O．22％ ，

　Chausier

　　 O．5％であ り ，
Delee　Greenhil！に よれ ば新生児の 1 ％

　　 でそ の 内大部分は 脳水腫 ，頭蓋穹隆 の 発育障 轡 の あ る も

　　 の で ，
こ の うち単眼症は 豪 ず 1 万例の 分娩中 1例の割合

　　 と考 えて よ い 様で
D

， 三 谷等
i5》

は新生児の 0．012％で あ

　　 る とい っ て い る ．我 々 の 教 室に 於 て は 過去 5 年間 （1960

　　 〜1964）の 分娩5，240 例中 1例で あ る
19 ｝，

　　　 羊水過多 の 合併にっ い て は約20％の頻度
！S）

とい われ ，

　　 三 谷
1） は 単 眼 症 ec5．500　 ccの 羊 水 過多 を認 め た 例 を 挙げ

　　 て居り ， 本症例では約3，000ccの 羊水量 を伴 っ て 居 る。

　　　 奇形児の 予後 に っ い て は Delee，　 Greenhill’7》
に ょれ

　　 ば 奇 形児の 50％ は 自然流産 す る とい われ ， 単 眼 症 に 於て

　　 も しば しば未熟児 として 生 れ る か ，死産す る場合が 多 く ，

　　 こ の こ とは 単 瞑児妊娠 中の 経過 を見 て ts　一般 の 奇形児 と

　　 同様妊娠 中種々 の 異常 を伴 うた め か，多 くは 妊娠特続 日

　　 数は短縮さ れ ， 児の 全体の発育も不良な る場合 が 多 い の

　　 では な い か と思われる．しか し本例では分娩予定 日を超

　　 過 す るこ と18 日 で帝 切 に よ り身長 49c皿，体 重 2，785　grの

　　 生児を得，娩出後約 60分 間生存 し得た こ とは珍 しい症例

　　 とい え よ う．

　　　 更 に 生 後の 処 置 の 可 良 な る際 に は ， 種 々 な る 内 ・外奇

　　 形を伴っ た症例は 別 と して 比 較的長 く生存す る場 合も あ

　　 り Sh6n の 6 週間，　 Paum は 実 に 10年間 も生存 し た例に

　　 っ い て報告 して い る が ，
こ れ らは 極 く稀有に 属 す る と思

　　 われ る．

　　　単眼症 の 発生 に っ い て は 全 く遣伝因子 に よ る と す る

　　 Szendi　Blasius の 前脳胞発育抑制説や ， 従 来諸家 が 最

’
　 も考慮内に 置い て 来 た Darest の 眼胞分離障害説等が 挙

　　 げ られ る が，確説は な く， 実験奇形学の 発達 に 伴 っ て 遺伝

　　 的 要 因 に よつ て 現 わ れ る先天異常 は 全体 の 10％程度 で あ

　　 ろうと考えられて 居 る今 日田 ｝
上記の 如き諸説が

一
体 どの

　　 様な原 因 に よ っ て 惹き起され る かが ．今後 ，生 活環境 の 複

　　 雑化 と と もに 検討 す べ き問 題 で あ ろ うか と考え られ る ．

　　　今野等
12）

は 7 カ 月の 女性単眼児 に っ き ， 前脳胞 の 発 育

　　 抑制を考え ， 寺崎
16 ｝は 8 カ 月 の 単眼症を報告し Darest

　　 の 説 を 考慮 に 入 れ て は い る が 結核の 既往の存す る とこ ろ

　　 に よ り ． 結核 との 関係も無視出来ず とし ， 本症の 原因 は

　　 尚不明 と論 じ， 加来
20 ）

　“D 　
一
般的 に 奇形原因を胚種性欠

　　 陥，環境の影響，栄養，前置胎盤，外妊時，放射線の影

　　響，風疹，オ
ー

ム 病 ，糖 尿 病，黴毒，ア ル コ
ー

ル 中毒等

　 　 を あ げ て い る．

　本症例 は鼻欠損 と正中線前額に象鼻様肉突起 の 存在 す

る点よ り して 前脳胞 の 発育抑制 が 考 え られ る がそ の 病歴

よ り して 次の 如 き環境要因 が重大 で あ ろ うと考 慮 さ れ

る，すな わ ち   胎児 の奇形成立の限界期 critlcal 　per−

iod　 of 　Teratogenesis に ラ
』
リ ド マ イ ドを 投与 し た 事 実

（イソ ミ ン 錠 ：総暈 250  ）．  夫 が内科医師であ る関

係上 ，レ ン トゲ ン 治療に従事 した 経歴 の あ る こ と等 で あ

り，特に本単眼症 は海豹技症を合併 して 居 る 点等 とあ い

ま っ て前者の要因 は 最も注 目を要する と思われ る．そ の

他臍帯血管の 異常 ， 羊水過多症等の合併も挙げ られ る が

奇形発生 の 要因は な お複雑 で あ り今後更に検討を加 え る

問題であ る と共に ，特に妊娠初期の 種々 な る環境要因 に

就い て は
一
層の 考慮を払 うべ きで あ る と考え る．

　　　　　　　　　 結　 　論

　分娩予定 日 よ り18日経過 した 1回経産婦に帝切を行 っ

た 結果 ，単眼症＋ 上 肢海豹伎症 十 右耳介奇 形 十 外耳道 欠

損 十両 側欠指十 陰唇肥 大 の 他 に，各種内臓奇形を伴 っ た

特異な る症例を報告 し，そ の 病歴より して 環境要因 が 重

要な る役割を もっ と考 え，更に そ の 問 診 に 当 っ て は填重

に 取扱 う必要が あ る と思 う．

　本症 例 の 要 旨は 第26回 日産婦学 会 関東連合 地 方部 会 総

会及 び第 2 回 日本先 天 異 常 学 会に 於 て 発表 し た

　終 りOC御 指 導を 賜 わ っ た 故 秦 教授 並 び に 高 橋 助 教 授 ，
病 理 大高教授 に ，又 御校閲 を 頂 い た 藤 原教授 に 深謝 し ま

す．
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