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Abstract 　We 　report 　six 　cases 　of　agenesis 　of　the　corpus 　callosum 〔ACC ＞diagnosed　at　our 　institu
−

ti〔｝n ．　Only　one 　patiellt　with 　ACC 　was 　diagllosed　prenataUy 　by　ultrasDnography ．　 Three　
cases
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teristic　features　of　ACC 　in　the　prenatalultrasonographic　image，　the　absence 　of　the　corpus 　callosum

in　the　fetus　was 　dete⊂ted　directly　by　sagittal 　MRL 　Therefore　this　diagnostlc　m 巳thDd　is　considered
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　　　　　　 Magnet ｛c　resonal コce 　imaging

　　　　　　　　　 は じめに

　成人 で は大脳半球の 左右の 各 半球は ， 正中線 で

交叉 す る交連 と い う多数 の神 経線 維束で 結合され

て い る．こ の うち脳梁 は最 も貢要 な交連で あ り ，

発生第10週 まで に 出現 し ， 左右 の 大脳皮質 の 非嗅

脳部 を結ん で い る
1）
． こ の 脳 梁が 先 天 的に 形成 さ

れ な い と，脳室は左右に離開す る と とも に ， 内側

の脳 実質 の 肥大 に よ っ て前角 お よ び体 部 は牛角状

の 変形 を示す．三 角部か ら後角 ， 側角は拡大す る こ

とが 多 い ．第 3 脳室上 壁 は大脳縦 裂間 に挙 上 す る．

　 こ の よ うな脳 梁欠損 agenesis 　 of　 the　 corpus

callosum は 決 し て 稀 な異常で は ない が ， 脳 梁欠 損

その もの に 特有 な臨床症 状は見出 さ れ て い な い ．

その た め ， 他 の 脳奇 形 に 合併 し た り， 発達遅滞や

痙攣 に 対す る検査 の 際 に 初め て発 見 され る こ とが

多い
2 ，

．また ， 胎児期 の脳 梁欠損に関す る 報告 も ま

だ少 な い の が現状 で あ る，近年の超 音波診断法の

進歩や 胎児 に 対 する magnetic 　 resonance 　 lmag −

ing（MRI ）検 査の 導入 に よ り， 今後出生前診断 さ

れ る脳梁欠損症例 の 増加が 予想 され ， その 診断 と

予 後 に 関す る症例 の 蓄積が重要 と考 え られ る．

　そ こ で 今回 ， 当科で 出生 した 胎児脳 梁欠損症例

に つ い て臨床的検討 を加 え た の で 報告す る．

　　　　　　　 対象 および方法

　 1992年 6 月か ら工997年 5 月 まで の 過去 5年問に

当科で出生 した 児の うち ， 出生後 に脳 梁欠損 と診

断 された 症例を対象 と し ， 後方視的 に検 討 した 、

そ の 診断 は超音波断層法 ， CT ，
　MRI に よ る画像診

断 に て 行 わ れ て い た ．

　 な お ， 無脳 症，全 前脳胞症 や 孔脳症等 の 中枢神

経系奇形 で は発生学的 に 脳梁欠損の 合併 は必発 で

あ るが ，
こ の検討 か らは除外 した ．

　　　　　　　　　 結　　果

　 脳梁欠損 と診断 され た もの は 6例で ，同期間 に
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当科 で 出 生 し た 妊 娠22週 以 降 の 児2，390例 の

0．25％を占めた． 6 例す べ て 出生前の 他院か らの

紹介で ，紹介理 由は水頭症 2 例 ， 脳室拡大 3例 ，

小頭症 1 例で あ っ た．

　 6例 中 3例で ， 出生前よ り超音波断層法 と MRI

所見に よ っ て 脳梁欠損が 疑 われた．超音波断層法

検査で は ， ユ例 で 後角優位の 両側側脳室の 拡大 ，

第 3脳室の 軽度挙上 ， 透明 中隔の欠如が 同定 され ，

脳梁欠損と診断された（症例 4 ・図 1）．そ の他 の

5例中 4例に 両側側脳室の拡大が 認め られ ， 残 り

の 1 例 は小頭症 と診断さ れ た （症例 5 ）．出生前 の

胎児 MRI は全例に施行 されて い た．　 MRI で は ，

1 例で 胎動 に よ る art ｛factの た め に 良好 な 画像

が得 られ なか っ たが （症例 3 ）， 5 例で は診断に耐

え うる像が 得 られた ． こ れ に よ り 3例で 脳梁が 認

め られず，脳梁欠損 と診断され た （症例 工
，
4

， 6・

表 1 ， 図 2 ， 3 ）．

　こ れ らの 症例 は ， 出生後の 精査 に よ り6 例中 5

例が脳梁の 完全欠損 （図 4 ）， 1例（症例 5 ）が 不完

全欠損 と診断された．
’6 例中 3例で 他の 中枢神経

系異常（著明な水頭症 2 例 （症例・1 ， 2）， 小脳虫部

低形成 1 例（症例 6））を合併 して い た．著明な水頭

図 1　 （症例4 ）妊娠33逓 2 日．超音 波 検 査 所 見．後角

　優位の 両 側 側脳室の 拡大，第 3脳室 の 軽度 挙上，透

　明 中隔 の 欠如が 同定 さ れ，脳 梁 欠 損 と診断 さ れ た

　（L−V ；側脳室．3RD −V ：第 3脳 室）．

日産婦 誌 50巻 9 号

症 と小脳虫部低形成を合併 して い た 3 症例で は精

神運動発達 の遅延が重度で ， 予後不良で あ っ た．

こ れ に対 して ， 他の 合併異常の な い 3症例で は，

現在 の と こ ろほ ぼ正 常発達 を示 して い る （表 2 ）．

　　　　　　　　　考　　察

　 今 回， 6例の脳梁欠損 に っ い て検討 を加 えた．

そ の 6 例中 5例が完全欠損， ／例が 不完全欠損で

あ っ た．Guibert−Tranier　et　a1 ．3）に よる と， 妊娠

／2週以 前 に 血 管障害 ， 又 は炎症 が 起 こ る こ と に

よ っ て完全脳梁欠損 と な り， そ の 後 ， 脳 梁が 後方

に発達 して い く過程 で その発達 が障害され る と不

完全脳梁欠損に な る と して い る．

　脳梁欠損 は ， 全 く症状が な く剖検例で 偶然 に発

見 さ れ る こ とも多 く， そ の 頻度 に つ い て は報告に

よ っ て ば らっ きが ある．Grogono‘）
は ， 剖検例で の

頻度 は 1／19，000（0．005％）で あ り，また ， pneumo −

ecephalogram で は45／6 ，
450（0．7％）の 頻 度 で

あ っ た とし て い る．また ， Jeret　et　al ．5｝は hospitai

population で は 約1〜3／1，000（O．1〜0．3％）の 頻

度で あっ た と報 告 し て い る．当科 で の 頻度 も6／
2，390（O．25％）で あ り，

こ れ らの 報告 と大 きな差 は

なか っ た．

　脳梁欠損は ， MRI の sagital 像で脳梁が描出さ

れ な けれ ば確実 に 診 断で き るが ， 新生児期 に は

CT と超音波断層法検査 を併 用す る こ とで 診断で

き る と さ れ て い る
3）
．そ の 画像所 見 と して は ， 1）

左 右側 脳室 前 角の 離開， 2）側 脳 室後 角 の 拡大

（teardrop）， 3）第 3脳室の 拡大 と挙上
6｝

， 4）透明

中隔の 欠如
7）s）が あげ られ る． こ れ ら の 画像所 見

は ， 胎児に と っ て も同様 と考 え られ る．今圓我 々

も， 症例 4 に お い て 超音波断層法検査 に お ける こ

れ ら の 所見か ら脳 梁欠損 と診断 した．側脳室後 角

の 拡大 は脳梁欠損で は特徴的
9｝で あ り， また ， そ の

拡大 は進行 しな い の も特徴で ある
1°｝．Malinger

and 　Zakutil）は ，経腟超音 波断層法 を使用 し，妊娠

18週か ら脳梁を同定す る こ とが で きた と報告 して

い る．さ らに ， Tepper　et　a1 ．12 ）
は frontal　Iobeと

biparietal　diameterの 比 に よ っ て 完全脳梁欠損

と不完全脳梁欠損 を鑑別で きる と報告 して い る．

　 しか しなが ら
， 胎児期に は超音波断層法検査の

み で は診断す る こ とが 困難 なこ と も多い ．我々 も，
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表 1　 胎児期 の 超音波断層法所見，MRI 所見，お よ び 出生 診断

症例
No ． 超音波断層法所見 MRI 所見 出生 前診断

1　 両側側脳室 の 著明 な拡大，孔脳
　 　 症疑 い

2　 両側側 脳室の 著明 な拡大

3　 後 角優 位の 両側側脳室 の 拡大

4

56

羊水 過少，後角優位 の 両側側脳
室 の 拡大，第 3脳 室軽 度拡大，
第 3脳室の 軽度挙上， 透明 中隔
欠如，脳梁 欠損

小頭 症，工UGR

後 角優 位 の両側側脳室 の 拡大，
IUGR

左右 の 側 脳室 は 中心 で
一

つ の 腔
を形 成 して お りこ れ を仕切 る構
造 と し て は大脳鎌 の

一
部 を認 め

る の み ， 脳梁欠損

両側 側脳 室 の 著 明拡 大

（胎 動 の た め 明瞭 な 像 が 得 ら tL
ず）

両 側側脳 室の 拡大 ， 脳 梁欠損

明 らか な異常 は 同定 され ず

両 側側脳室 の拡 大，第 4 脳 室の

拡大は な し， 脳梁欠損

著明 な水頭症，脳梁欠損

著明 な水頭症

両側側脳室 の 拡大

両側側脳室 の 拡大，脳梁 欠損

小 頭症，IUGR

両側側脳室 の 拡大，脳梁 欠損，
IUGR

図 2　 （症例 4 ）妊娠33週 6 日．胎児 MRI 検査 所見 （Tl

　強調 ）．胎児 の頭部横断面 に て 超音波 と同様 に 後角優

　位 の 両側側脳室 の拡大 が認 め られ た．

6例 中 5例で超音波断層法検査 のみ で は診断で き

なか っ た ．もち ろ ん，側脳室の 拡大は超音波断層

法で 診断可能で あ り ， 今回の検討で も拡大を示 し

た症例はすべ て 出生前に超音波診断が な され て い

た．そ して ， それ らの 症例で は い ずれ もそ の側脳

室 の拡大所見が き っ か け とな り， 胎児の異常が疑

われ た．しか しな が ち ， そ れ以上 の 詳細な構造の

診断 に つ い て は，胎位に よ っ て診断 に適 した断面

が得 られない場合や ， 胎児の 頭蓋骨や母体腹壁 に

よ る超音波 の 減衰 等 に よ り困難 とな る場合 が あ

る．

　 こ れ に対 し て
，
Revel　 et 　 al．13〕

は，妊娠32週で

MRI を20例 に施行 し ， 17例の 症例 で 良好 な像 が得

られ ， 4 例の 脳梁欠損 を診断する こ とが で きた と

図 3　 （症例 4 ）妊娠33週 6 日．胎児 MRI 検 査 所見 （T工

　強調）．胎児 の 頭部 の 矢状断 に て 脳梁 は 認 め ら れ な

　 い 響

し ， 胎児 MRI は診断の 困難な 巾枢神経系奇形 の

出生前診断に有用 で あ る と報告して い る．我々 も，

胎児 MRI に よ っ て 3例 を脳 梁欠損 と診 断す る こ

と が で きた ．MRI は ， 任意 の 断面 を再構成で き る ，

児の 頭蓋 骨や 母体腹壁 の影響 を受 けな い 等の利点

が あ り， 特 に胎児頭蓋 内構造の 診断に は適 して い

る．現在 ， 胎児 MRI は出生前診断と し て は補助 的

な診断法で あるが
， 脳梁欠損の 確定診 断に は MRI

が必須で ある と思われ た．

　 また ， 脳梁欠損 に はさ まざまな疾患が合併す る

とされ ， 8， 13，
18trisomy な ど の 染色体異常が 約
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表 2　新生 児所見 と出生 後診断 ， お よ び児の 転帰

症例 　妊娠週数
No 、　 　 （週〉

出生 体重
　 　 　 　 性別
　　 （9）

出牛後診 断
精 神運動 発 達

（最 終 follow　up の 月齢）

1

2

34

一
∂

6

37

34

4038

3636

2 ，6553

，145

3，1502

，895

2，300

男 児　著明 な水 頭症，脳 梁欠損 （完全 ）

男児 　著 明 な水頭症，脳 梁欠損 （完 全）

男 児　両側側脳室 の拡大 ， 脳梁欠損 （完全）

女 児　両側側脳室 の 拡 大，脳梁欠損 （完全）

女 児 　脳梁欠損（不完全）

2 ，185　 女児　両側側脳室 の 拡大，脳梁欠損（完全），
　　　　　　 小脳 虫都低 形成

て ん か ん，精神運動発達遅 延重度
　 　 　 　 　 　 　 　 （2〔1カ 月）

精神運 動発 達遅 延 重 度

　 　 　 　 　 　 　 　 （16カ 月）

ほ ぼ TF常発達
　 　 　 　 　 　 　 　 （12カ 月）

ほ ぼ 正 常発 達

　 　 　 　 　 　 　 　 （11カ 月）

ほ ぼ正 常発 達

　　　　　　　　 （U カ 月）

精神運 動発 達遅延重度
　 　 　 　 　 　 　 　 （5 カ 月）

図 4　 （症例 4 ）凵齢 8．頭 部 MRI 検 査 所 見 （Tl 強調 ）．

　矢状断 に お い て 脳梁 は認 め られ な い ．

10〜20％に認 め られ る
9〕1°｝．Dandy −Walker 奇形 ，

水頭症 ， 滑脳症 との 合併も多 く， ほか に は心疾患 ，

二 分脊椎等 の 合併報告 もある
5）”）．当科で 経験 した

症例で は ， 6 例中 3 例の 症例 で 水頭症 （2例）お よ

び小脳虫部低形成 （1例 〉が認 められた．

　脳梁欠損の 予後 は症例 に よ っ て さ まざ ま で あ

り， 脳梁欠損 の影響が は っ き りしな い も の か ら脳

の 高次機能が全 く欠如す る もの まで幅が ある
6）
．

Gupta　and 　Lilfordi°）
は ， 合併奇形の な い 脳梁欠損

単独例の 85％は ， 正 常発達した と報告 して い る．

しか しなが ら， その平均観察期間は 29カ月で あ り

十分 と は い え な い ．

　脳梁は系統発生学的 に 新 しい 構造で あ り ， 生命

機能 に と っ て 必須で はない
1  ．当科で経験 した脳

梁欠損単独の 3 例で は ， 精神発達 は正常で あるが ，

い ずれ の症例に お い て も「は い は い 」が上手 に で き

ず ， 運動発達が 若干遅 れ て い る可能性は否定で き

な い ．脳梁欠損は ， た とえ正 常な知能の 症例で も

て んか ん な どの 神経症状や 明瞭な認知欠如 を示す

もの も あ り， 精神疾患 との 関連 も推測 さ れ て い

る
1°）．我々 の 経験 した症例 も観察期 聞は平均 12．5

カ 月（5 ヵ月か ら20カ 月）と短 い た め ， 今後注意深

く観察 して い きた い と考 えて い る．
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