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【は じ め に 】全前脳 胞症 は 、前脳 の 前後軸 の 前方先端腹側部

に お け る 分 化障害 の 結果生 じ た 大脳 半球の 形成障害で あ る。
．・
方、水頭無脳症 は、頭蓋や 脳硬膜 は 保た れ て い る が 大脳

皮質 に 広汎な欠損 が あ り、脳硬膜 に 接す る 被膜内が 脳脊髄

液 で 満 た され た脳 奇形 で あ る。両 病変 を 含併 し、剖検 し え

た 2 羊膜 2 絨毛膜双 胎 の 男児 例 を経験 した の で 報告す る。

【症例 】母 体 は 27 歳、0 同 経妊 0圃 経産。既往歴、家族歴

に 特 記 事項 な し。 在胎 12 週 3 日で 妊 娠 を 確認、2 羊 膜 2 絨

毛 膜双 胎 を指摘 さ れ た 。 在 胎 14 週 6 日 よ り患 児 に 著 明 な 脳

室 拡 大 が 認 め られ た。在 胎 31週 3 日、破 水 の た め 同 日緊 急

帝 王 切 開 に て 双 胎 第 1 子 の 男児 と し て 出生。出 生 時 Apgar7

お よ び 8 点、体 重 1，264g、身長 39．3cm 、胸 囲 22．5cm 、頭 囲

29．8。m 。大泉門 は 著明 に 開大、頭 骨 は 開離 し、単 眼、口 唇

裂、鼻欠損、小耳介を 認 め た 。四 肢 ・体幹 に は 外表奇形 を

認め な か っ た。出生後 よ り急速 に 呼吸 不 全が 進行 し、生後

3 時間 23分後に 死亡 した。第 2子 に は 異常所見を認め なか っ

た。患児 の 剖検所見で は、大脳 皮質、大脳 基底核 お よ び 視

床は 欠損 し、頭蓋内ぽ 脳 脊髄液 に 置換 さ れ て い た。小脳 半

球の 背側面正 中部 ば 癒合 し て い た ．中脳 は 形成不全 を 果 し、

橋、延髄 お よ び脊髄 に は 肉 眼 的に 著変 を認 め な か っ た 。硬 膜、

軟膜 は 保 た れ、ま た 副腎 は 低 形 成 で あ っ た 。中脳 の 病 理 組

織所．見で は 脳室内へ 突出 し た ncurocpitheliosis 、中脳 表層 の

軟膜下 に 配列 さ れ た 層状 の 異所性神経細胞層、お よ び 巾脳

水道狭窄を 認 め た 。 橋、延髄 お よ び脊髄 に ば 異常 所 見 を 認

め なか っ た 。

【ま とめ 】本例の 水頭無脳症 は、中脳形成不全 に よ る髄液循

環不 全が 胎生 期 に 急速 に 進行 し た こ とが 成 因の 一
つ と推察

され た 。

【目的 】DNA 合 成 阻 害剤 で あ る Ara ・C は 、発生途 上 の マ ウ

ス 胎 仔脳 に 対 し て 小 頭 症 と と もに 帯状 回 の 皮質下 お よ び 脳

室 上 衣 下 に 異所 性 灰 白質 を 惹起す る。本研 究 で は Ara−C に

よ る 異所性 灰 白質の 形成 過程 を免疫 組 織 学 的 に 検索 した。

【方法】ICR・JCL 系 マ ウ ス の 妊 娠 13．S お よ び 145 日 目 に

Ara−C を 30mg ！kg腹腔内に 接種 し た 群 を 実験群、1司様 の 方

法 で 生食水を接種 した 群を対照群 と し た 。
こ れ らの 胎仔 お

よ び 出 生 マ ウ ス の 摘出脳 に つ い て パ ラ フ ィ ン 切 片 を 作 成 し、

nestin ，　 calretinin ，お よ び TUNEL （TDT − mediated 　dUTP 　 niek

end −labeling）の 各免疫染色 を行 っ た 。

【結 果 】 対 照 群 で は、胎 生 1550 目に nestln 陽性 の 放射状 グ

リ ア 線維が 脳 室帯か ら脳 表 まで 密 に 分布 し、subplate に は 内

包 か ら calretinin 陽 性 線維 が 明 瞭 に 観察 さ れ た。　 TUNEL 陽

性細胞 は 、脳 室帯 に 少 数 が 散見 さ れ る の み で あ っ た。実験

群 で は、放射状 グ リア 線維は 帯状 回 の 皮質 で は
一

部 に お い

て 欠如 し、また、内包 か ら subplate に か け て calretinin 陽性

線維 の 伸長 は 不 良 で、帯状回 お よ び前 頭 葉 の subplate に は

陽性線維 は 認め られ な か っ た 。 実験群 の TUNEL 陽性 細 胞

は 大脳半球 に 広 範 囲 に 分布 し、特 に 脳 室 帯 お よ び 中 間 層 に

多数 分 布 し て い た。生 後 0 日 日に は 、両側 の 帯 状 回 か ら 前

頭 葉 の 皮質下 に 小卵 1り形 の 異 所性灰白質を認 め、13 日 目に

は さ ら に、側脳 室 の 上 側方部 に も異所性灰白質を 認め た。

【結語】Ara−C は脳 室帯お よ び 中間層の 幼弱な神経細胞 に 強

い ア ポ トーシ ス を惹起 した。こ れ に 引き続 く放射状 お よ び

接 線 方 向 の 神 経 細 胞 移 動障害 が 、異 所性灰白質 の 発生 に 関

与す る もの と推 測 さ れ た 。
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