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　　　　　　　　　緒　　言

　耳頭体は
， 第 1 ・2鰓弓の 関連組織の広範な無

形 性 ， また は 低形成 を来す非常 に稀 な奇形 4）
で ，

顎 ・ 顔面発生初期に お ける 神経堤細胞障害に よ り

生 じる と考え られ て い る．今回我 々 は
， 耳頭体 に

副腎低形成 ・生殖器奇形の 合併 し た 児 の 剖検 の 機

会を得た の で ， 報告する．

　　　　　　　　　症　　例

　【患児】妊娠在胎 34週 5 日 ， 出生 体重 1，900gの 男

児 ，
Ap ．0 点

　【家族歴】母32歳，父35歳で 健康．両親 に特記す

べ ぎ既往歴 は な い ．母 の 初経 12歳 ， 月経周期は 30

日型で 持続は 5 日間．結婚は25歳の 時で血族結婚

は な い ．両親 の 家族歴 ， 染色体 に 異常は な い ． 5

歳 と 2 歳の 兄は 身体的，精神的に 発育は正常で あ

る．

　【母 の 妊娠歴】2回経妊 2回経産．妊娠 工 ヵ月前

か ら妊娠中に か け て ， 服薬， 放射線被曝はな い ．

最終月経は
， 昭和58年 11月 6 日か ら 5 日間で

， 妊

娠 16週 で近医 を受診す る．妊娠 18週時 ， トキ ソ プ

ラ ズ マ ，風疹 ウ イ ル ス ，サ イ 5 メ ガ P ウ イ ル ス ，

ヘ ル ペ ス ウ イ ル ス の 血 清抗体価陰性で あつ た ．妊

娠 25週 の 子宮底 は 28cm とやや大 きい が ，腹囲，体

重 は正常範囲で あつ た ，妊娠 29週 か ら羊水過多が

出現 し ， 子宮底30cm ， 腹囲 95cm ， 体重 69kg と増

加 し，さ らに妊娠34週 1 日 の 当科初診時に は，子

宮底44cm ， 腹 囲 108cm， 体重80kg で あつ た ．羊水

過多症及 び下肢浮腫 の た め ，翌 日当科 に 入 院 とな

つ た ．

　入院時検査で は ，血圧 110／80mmHg ， 両 下肢軽

度浮腫，検尿で は初め て 尿 タ ン パ ク （十 ） となつ

た が ， 尿糖 は （一） で あつ た．血清 AFP 　193ng／

ml
，
　 HPL 　10μg／dl と正 常だ つ た が

， 尿中 E
，
は 1

μg／dl以下 と低値を示 した ．羊水穿刺で は ，　 AFP

10．4μg／dl，　 TP 　O．8g／d1，　 TB 　O．7mg／d1，　 Cr　O．6

mg ／d1と正常で あっ た が，　 Shake　testは 陰性で あ

つ た ．NST は
， 胎動が 多 い た め 観察は 不 可能で あ

つ た が， ド ッ プ ラ ーに よ る胎児心音は 13− 12− 14

で あつ た ．超音波検査 で は
， 著明な羊水過多が あ

り，胃泡がな い の で 食道閉鎖 の 疑 い と診断 した ．

妊娠 34週 5 日に ， 胎児仮死が 出現 し帝王切開術 を

施行した ．分娩直後，Apgar　score 　O 点 ， 羊水 1，700

cc ， 混濁は な く， 胎盤は 380gで 胎盤の 異常は な か

つ た ．

　 図 1 は
， 新生 児 の 全身像で ある．新生児は ，体

ig1，900g，身長43cm の 男児で あつ た ．毛髪 の 両側

前頭部側方発現 ， 反蒙古様眼裂 ， 小 口 ，無顎，合

耳を合併 し
， 生殖器 に つ い て は 陰嚢内に精巣は な

く尿道下裂を伴つ て い た．図 2 は ，児の 頭頚部 の

レ ソ トゲ ン 写真で
， 下顎骨 の 無形成 ， 内耳 の 低位

がみ られた．頚部 の解剖で は ，下顎骨無形成，咀

嚼筋群無形成 ， 舌 の 無形成が 認め られ ，
口 腔は 狭

小な盲孔状を呈 し
，

口 腔 ・鼻腔 と咽頭間は 閉鎖 し

て い た．耳介は頚部に あ り， 外耳道か ら Sonde を

通す と Sonde は喉頭 に 通 じ，耳管は 喉頭 に 開 口 し

て い た （図 3）．食道以下 の 消化管，肺臓，心臓の

形成は 正常 で あ つ た ．ま た ，大脳は 正常に 分割 し

て い た が，脳下垂体は痕跡的 で あつ た ．下垂体 の
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図 1 新 生 児の 全 身像 図 4 下垂 体 （× 10GP ：後葉）

図 2 児 の 頭頚部 の レ ソ トゲ γ 写真

図 3　 児の 頚部 の 解剖 （外耳 道 か ら Sondeを通 す と，

　喉頭 に 通 じ る）

櫛鱒灘
図 5 両 側 の 腎臓 と副 腎

図 6 副腎 （× 100C ：皮質 M ：髄 質）
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弱拡大顕微鏡写真 で は ，軟骨の 下 に後葉 の成分は

認め られ る が ， 前葉 は 認 め られな か つ た （図 4 ）．

両側 の 腎臓 は正常大で あ つ たが，両側 の 副腎は低

形成で 非常に小 さか つ た （図 5）．図 6は ， 副腎の

弱拡大 の 顕微鏡写真で ある が
，
fetal　cortex は ほ

とん どな く，著明ts　anencephalic 　type で あつ た ．

その 他，泌尿生殖器 と して ， 腎臓 ， 尿管に は 異常

が な か つ たが
， 右 の 精巣無形成 ， 左の停留睾丸，

尿道下裂が認め られ た．

　　　　　　　　　考　 　察

　主 と して ，顔面，頭蓋に 出現す る奇形 に は種 々

の タ イ プ の もの が あ り，
い ろ い ろ な名 で 呼ばれて

い る．その 中で 代表 的な も の に ，鎖骨頭 蓋異骨

症 ， Creuzon症 候 群 ，
　 Pierre−Robin 症 候 群 ，

Treacher ・CoUins症候群，第 1 鰓弓症候群 ， 第 1 ・

2鰓弓症候群な どがあ り， そ の 中に も完全型 ， 不

完全型さ ら に は 片側性 ， 両側性 がある．また，各 々

の症例の鑑別 は しばしば困難 な こ とがあ り，と く

に第 1鰓弓症候群 と第 1 ・2鰓弓症候群の 鑑別は

難 し く， しばしば混 同 され て い る．発生学的に考

え る と
， 第 1鰓弓は 主に 上 顎 ， 下顎， 前耳介の 形

成 に，第 2鰓弓は後耳介 の 形成 に重要 な役割を 果

た して い る
s）。ま た ，Stark　et　al．に よ る と ， 第 1

鰓弓症候群 は
， 巨 口 症 ， 小顎症 ， 耳珠 の 変形を合

併 し
， 第 1 ・2 鰓弓症候群は ，小顎症，耳介変形，

中耳変形，上顎発育不 全を合併する もの で ある と

分類 され て い る
1°）
．また

， 第 1 ・ 2 鰓弓症候群 の な

か で ，障害程度 の 強い も の に 耳頭体
8）があ り本症

は こ れ に 当た る と考え られ る．耳頭体 は
， 胎生第

4 〜7 週 に
， 第 1

，
2鰓 弓を栄養す る鐙骨動脈 に 血

行障害が起 こ りそ の 支配領域 の 発育異常に よ つ て

起 こ る もの で
， 遣伝的要因 ， その 他の 要因が関与

して い る．また
， 実験動物に X 線照射す る こ と で

誘導 され る とい う報告 もあ る
6）が

， 本症 で は そ の

よ うな要因は確認で ぎなか つ た。本症で は ，発生

初期 に 口 腔 よ り発生す る下垂体前葉発生が障害さ

れたた め ，副腎の 低形成が起 こ り
3）T｝

， 母 の 尿 中 E3

の 低下が認め られた ．また ，性腺刺激ホ ル モ ソ の

低下 の た め
， 精巣 の 下 降が遅れ

1），尿道下 裂も起 こ

つ た
2）と推測される．ま た，耳頭体の 中に は ，神経

堤細胞 の 障害の 進ん だ もの に は
， 脳 の 無分割 の 合

併例 も報告 され て い るが
9），本症で は大脳 の 分割

は認め られ た．本症 の よ うな高度な第 1 ・2鰓 弓

症候群 に 副腎低形成，生 殖器奇形の 合併 し た 報告

例 がな い の で ， 報告した．

　稿を終わ る に 際 し，御協力い た だ い た 大阪府立 病院病理

の 虎頭　兼先生，近畿大学解剖学教室 の 谷村　孝教授に 深

謝 い た し ます．なお 本論文の
一部 は，第76回近畿産婦人 科

学会学術集会 に お い て 発表 した ．
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