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In the present report two cases of stenosis of the aqueduct of SYLVIUS due to 

its cl~·splasia have been reported. 

Case 1. A 6－~·ear-old girl, had complained of intermittent headache, vomiting 

and diplopia for the past six: months. Neurological examinations as 1＼ァellas X-ray 

findings revealecl the presence of the stenosis of the aqueduct. Since the aqueduct 

could not be opened b≫ inserting a Nelaton's catheter through the fourth ventricle, 

the ventriculo-cisternostomy (TORKILDSEN) was done. After operation, the patient 

developed fever continuously, ranging 37.5°C to 39.5°C, and then fell into coma and 

died 43 days postoperatively. 

Case 2. A bab日 20claγs after birth, was admitted because of abnormal enlar-

gement of the head. The transcallosal ventriculocisternostomy (LAZORTHEs, ANnuzE-

AcHER, CAMPAN ancl EsPAGNo, 1957) was not e古田tive. Three weeks later, the occi-

pital bones, atlas and epistropheus were resected to make the cisterna magna wider. 

The patient clied one hour after the operation. 

In both cases, the aqueduct consisted of small canals or diverticuli lined with 

ependymal cells, and appeared to be forking, as designated b~’ RussELL. The numer-

ous ependymal cells embeclclccl in a densらbeclof subepend~ゴnal glia with the loss of 
epend~·ma for short stretches ・ ・ ・ denuded zone ・ ・., were notecl. At the site of the 

most intense stenosis, the aqueduct consisted of several small canals, most of which 

were almost obliterated. 

In case l the subependymal glial proliferation was not remarkable, but small 

round cell in白ltrationsas a result not only of postoperative but also of preoperative 

ependymitis were found. In case 2, the subependymal glial proliferation was marked 

and no infiammator~· reaction was present. 
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中脳水道の狭窄乃至閉塞症の原因は種々あるがp 中

脳水道及びその附近に於ける種々の病変（腫場，動脈

癌，炎症等）に基くものの他にAqueductaldysplasia 

(atresia, forking及び gliosis）及び所謂 Traction

stenosis (Arnold-Chiari complexの大，＇11；分に見られ

る）等の様な発生異常に基ずくと考えられるものもあ

る．

最近吾々は aqueductaldysplasiaによると思われ

る中脳水道閉塞症の 2例を経験したので報告する．

症 例

第 7例久O美O子＇ 6才p 女，昭和32年8月5日

入院

主訴：間歌的頭痛p R匝吐発作及び複視

既往歴：満期安産p 勲性疾患（→p Mantoux’s R. 1 
昨年陽転.B.C.G.未施行．

現病歴：昭和32年2月頃〔入院6ヵ月前）から誘因

と思われるものがなく．時々前頭部に疹痛を訴えてい

たが＇ 4月20日頃より頭痛は強且頻となりp 加うるに

軽度発熱を来たした為，某医を訪れレ線検査を受け肺

浸潤と云われストレプトマイシン 8gの注射を受けた．

6月初旬より食後直ちに幅吐を来たすことが多くなりp

7月8日より 7月20日迄某院に入院，結核性能膜炎の

疑のもとに種々の検査・治療を受けたが睦快せずp 約

10日前から更に時々複視を訴えるに至り来院した．発

病来，意識障害，痘聖堂発作，聴覚障害を来したことは

ないー食欲良好p 睡眠良好p便通1日1行．

家族歴：祖母が10年前子宮癌の手術を受けた以外p

特記すべきものなし．

入院時所見：体格，栄養p 胸腹部等に異常所見を認

めずp前頭部に激しい頭痛を屡々訴える．複視を訴え，

瞳孔は両側共正円型なるも左右不同（右く左）．開眼時

及び閉限時共p 一足にて起立不能． Babinski氏反射

は右側にて陽性．項部強直及び両側に欝血乳頭を認、

む．腰椎穿刺ではp 側臥位で初圧 500mmH20以上，

3cc排除して終圧500mmH20以上p Queckenstedt現

象は正常に認められる．髄液は水様透明p 細胞5/3，糖

反応及び蛋白反応正常．赤血球数550x 104，ザーリ氏

血色素量75%，白血球数8,700，好酸球2.5%，好塩基球

0 %，棒状核12%，分業核33%，リンパ球51.5°＜？，単

球1%. 7月17日某院に於ける検査に依れば「ワ」氏反

応陰性だった．頭部レ線単純撮影に依れば Impressio

digitataeあり p骨縫合梢々拡大p 右鞍背部軽度破壊

像等の所見を得，又P 脳血管撮影で脳水腫の所見を認、

めた．又モルヨドール脳室撮：；：；1こよればlili水屋及び中

脳水道閉塞の所見を得た．

経過及手術所見：中脳水道閉塞症の診断のもとに8

月13日後頭下関頭術を行い， N;laton氏カテーテル3

号挿入により第四脳室側より中脳水道の拡大を試みた

が，狭窄極めて高度の為，目的を達し得ず， Torkildsen

氏手術を行なうだけに留めた．術後37乃至38℃の発熱

を見＇ 8月20目白血球数14,200にして，爾後最高39SC

の弛張熱が続き抗生物買を投与するも効無し 9月5

日右側脳室ドレナージを行いp 9月12日之を抜去す．

その後暗眠状態となり， 9月15日頃より昏怪状態に陥

る．其後一時意識明瞭となったが日月20日より再び昏

睡状態となり， 9月26日死亡す．後頭部の手術創の下

端が9月15日頃より痩孔性となりp 髄液の排出を見

た．該部よりの髄液は死亡時迄全く水様透明にしてi菌

濁性乃至膿性ではなかった．

脳肉眼的所見：髄膜は肥厚せず，色調その他にも異

常を認めず．只P 凄孔部及び小脳の一部の軟膜に肥厚

を認めたが，この変化は少範囲に過ぎなかった．髄膜

を切開するに際い少量の水様透明な髄液の流出を認

めた．脳回転は一般にや》扇平で，脳溝は浅く脳実質

は全般にや》浮腫状を示す．側脳室は両側共拡張し，

殊に右側に於て著しい．第皿脳室も高度に拡張し，

Monro氏孔も拡大す．然し脳室壁は凡て平滑で異常沈

着物乃至微細頼粒は認められず．中脳水道は上丘附近

にて完全に閉塞し，閉塞部より頭側は急激に拡大して

第E脳室に移行する（第1図）．下丘中央部附近（尾部）

第 1図第1例中脳水道第皿脳室側（頭側）は
や〉拡大している．

では略正円形で，寧ろや注拡張し，下丘よりも尾側で

は底を背側に向けた三角形をなし略正常の形状p 大き

さを示している．第W脳室は略正常である．
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組織学的所見：肉眼的に閉塞部は上丘附近に認めら

れたので3 該部を中心として連続切片により組J織学的

検査を行なった．切片は凡て脳幹の長勃に垂直方向を

なす様にし3ヘマトキシリン・エオジン染色を行った．

中脳水道は上丘昨に於て，約4乃至5mmの長さに

亘り，正中線よりも左側に偏位し，極めて複雑な形状

を示し，高度の狭窄の状を呈す．左側への偏在はこの

狭窄部に於てのみ認められる．狭窄部について順次経

過を追って観察するに，最も顕著な事は中脳水道はそ

の内陸の狭小化につれて輪廓が不規則に複雑化しp 憩

室乃至は小細管を分岐して行くことである（第2図）．

第2図第l例中弘i水道f央本部．定型的な
forkingが見られる. X40 

第3図第l例狭窄の最も強い部分. X4Q 

臥＇＂＇治胤’

又単なる上衣細胞の集塊のみで，内陸を形成しないも

のも見られる．狭窄の最も高度の部では＇ 3個の小細

管を数カ所に散在する上衣細抱集族のみとなる （第3

図）.叉上衣細胞の欠如（denudedzone），細胞体の顕

著な細長化等の他に，多層に増殖しp 時には之が内陸

に向って鴻殖突出している．然しその為に内陸を充満

する様な事；まない．内陸には屡々多数のリ ンパ球，

fibroblast等が認められP 之が細管内陸を充満してい

る場合が屡々認められる．多核白血球は認められな

い．叉上衣細胞欠損部より上衣下グリヤが内陸に向っ

て突出或は増殖していることが多い．然し全体とし

て，内陸の一部又は大部分を充しているのは上記のリ

ンパ球， fibroflast，時には赤血球等である．狭窄の設

も高度の部では3コの小細管の内，一つはその内陸が

完全に血栓化して居り，他の一つは内陸の約1/2;Q＞炎

症性細胞に依り充されp 残る 1コの細管だけが完全に

空虚な内陸を有している．中脳水道周囲の血管には屡

々血管周囲性リ ンパ疎浸潤が認められ，時にはリンパ

球の集塊を見られる．上衣下グリヤの増績も見られる

がp あまり顕著ではない． 狭窄部より尾側に於ても，

上衣細胞の増殖，内陸の一部にリンパ球， fibroflast 

等が認められる．然し細管形成は認められず，上衣細

胞の一部欠如も稀である．髄膜にはリンパ球浸潤が極

めて顕著に認められ，時には血管外膜の肥厚も認めら

れる（第4図）．この髄膜炎の所見は脳底部に於て顕著

第4図第1例脳底部に於ける髄膜炎の模

様．×40

である．脳実質内にも軽度ではあるが一部に血管周囲

にリンパ球浸潤を認めた．

第2例：清O須0恵，生後20日p 女，昭和33年12月

16日入院

主訴：頭部の異常地大

現病歴： 11月24日満期にて帝王切闘によ り分娩す．

生下時，頭部地1異常に大き し 而もその後急速に治大

して来た．

家族歴： 父母共に性病を否定す．特記すべきものな

し．

入院時所見：：全身栄養状態や〉悪し皮膚乾燥す．

頭部は非常に大きし皮下血管怒張が顕著であり，叉

Macewen症状を認む．骨縫合部が異常に関大し，而
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も該部に波動を蝕れる．軽度の anisocoria（右〉左），

軽度の上肢強直（右〉左し鍵反射充進（右〉左）等を認

めた．赤血球数474xIQ4，白血球数24200，体温37～38

'C. 

経過及び手術所見：入院の翌日 (12月17日） trans-

・callosal ventriculocisternostomy (Lazorthes, An-

duze-Acher,Campan & Espag-no, (1957）を行った．

即ち左側脳室の前角と pericallosalcisternの聞をカ

デーテルにて連絡した．

術後41～38°Cの弛張熱が続いたが，頭閣の増大が梢

停止した如〈思われたので12月30日－11退院す．

術後1週間は頭囲も徐々に小さくなったがp 術後約

3週間目より再び増大して来p 時折P[I吐を伴う様にな

ったので，翌年2月7日再入院す．尚頭囲は，術前48

ω，術後1週間目43cm，術後1ヵ月目49咽，再入院時

52.5佃，であった．再入院時には赤血疎数425x 104，白

血球9,400であった．

2月llEI，後頭骨を除去しp出来れば第l，第2頚椎を

も除去し大後頭槽を広くする目的で手術を行なった．

小脳扇桃は第3頚椎，延髄の問 （Obex）は第1頚椎，

槌子（Clava）は第2頚椎の高さ迄脱出しているのが認

められF 恐らく Arnold司Chiariの崎形に基くものと考

えられた．術後約 1時間で死亡す．

剖検時所見：髄膜に異常を認めず．脳回転は扇平化

し，脳溝は浅く，大脳半球は約0.5～1αI.の厚さに萎縮

し，側脳室及び第E脳室は強度に拡大しp 脳梁は薄紙

様である．視床p 視床下部は拡大せる脳室にて圧迫さ

れてはいるがp 脳幹部と共に割合に正常に近く保たれ

ている．中脳水道は，下丘より上丘部にかけて完全に

閉塞されP 隆を認めず．閉塞部より頭側では急激に拡

大している．結局手術時Arnold-Chiarimalforma-

ti onと思われたが，割j検では斯かる崎形はなく中脳水

道閉塞に基ずくものであった．

組織学的所見：第1例と同様に閉塞部を中心として

連続標本を作りヘマトキシリン・エオジン染色を行な

った．

中脳水道の狭窄乃至閉塞は約4乃至5mmの長さに

亘って認められたがp 第 1例の如き 1側への顕著な偏

位は認められなかった．中脳水道の形状は狭窄部では

極めて複雑化し， 樹枝状叉は forking-の状態を呈し

更に憩室又は小細管に分岐している事は第1例と同様

である．最も狭窄の度の強い部では数個の小細管及び

上衣細胞集族のみで， その内p 内陸の明かに認められ

るのは1コの小細管だけであり p 狭窄の度は第1例に

第5図第2例狭窄の最も強い部分．×70

於けるよりも強＜＇機能的には完全な閉塞状態にあた

ったものと恩われる（第5図）．又p 以上の所見の他

に，第1例に於けると同様に上衣細胞の一部欠損，上

衣細胞の多層増殖や細長化等も認められた．本例で

は，第1例と異る所は，上記の狭窄の度が強い事の他

に，上衣下グリヤ増殖が顕著である事及び脳・髄膜炎

の如き炎症性変化が全く認められない事である．

上衣下グリヤ増殖は狭窄部の頭側の部分に於ても顕

著である．即ち此部では，中脳水道の元来の輸？にに一

致して環状に小細管及ぴ上衣細胞集苦笑が散在しF 主と

してその内側にグリヤ細胞の増殖が認められる（第6

図）．グリヤ細胞は主として幼若なアストロサイトと思

第6図第2例小細管が環状に配列しその

内側にグリヤ増殖が顕著である．

xso 

われるが，場所により多少その性状は異りp 上衣細胞

の幼若型と思われるものも混在している．狭窄の最も

高度な部及び更に尾側では小細管の環状配列が認めら

れずp グリヤ増殖は頭側程強い事はないコら小細管群

の周囲に判然とグリヤ細胞増殖が認められる．

上衣細胞欠損部より内陸に向つてのグリヤ増殖は時

折認められるがp 何れも軽度である．又第1例に見ら

れた様な儲腔内に炎症性細胞は認められなかった．
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上衣下や髄膜に血管周囲性細胞浸潤を殆ど認めるこ

とが出来なかった．

考 察

中脳水道の形状P 大きさは個人差が甚しし中脳水

道の狭窄がある場合でも必ずしもその症状を示すもの

ではない.Beckett等は正常成人では中脳水道は長さ

約15mm1巾約3mmとしているボ，彼等は約0.09sq・cm

のもので内脳水腫を発生しなかった例を認めている．

又正常の中脳水道に於ても上衣細胞の一部欠損（de-

nuded zone）， 該上衣細胞欠損部より内陸へのグリヤ

増殖性結節形成等が屡々認められp 更に上衣細胞が一

層でなくて時に数層をなすことがありp 叉上衣下層に

副細管（accessoryaqueductules）乃至憩室（diYerti-

culi）を形成したりp 単なる細胞集族として中脳水道

の周囲に散在したり，叉F 上衣下グリヤ（glialplate) 

も，グリヤ増殖の場所及びその細胞密度に於て多様性

を呈するとよわれている．従って中脳水道はその性状

が極めて多様なるが故にp 正常か否かは程度差の問題

であることが多い．而して，内脳水腫の発現は中脳水

道自体の他に種々の要素 病変の進行状況p 髄液副

行路形成の有無，感染等ーーが関与するものと考えら

れる．

Arnold-Chiari complexの場合に見られる中脳水

道の Tractionstenosis (Lichtenstein）やp 中脳水道

の附近に発生した腫疹による閉塞症を除けばp 中脳水

道の狭窄乃至閉塞症の発生機転に関しては上衣下グリ

ヤ増殖（gliosis）が重要な役割を演ずると考えられて

いる．市してこのグリヤ増殖は炎症に基くとなす考え

方と発生異常によるとの考え方とがある．

炎症説によれf;f，主として胎生期の慢性髄膜炎p 上

衣炎により二次的に上衣下グリヤ増殖が起りp この炎

性グリヤ増殖が中脳水道の閉塞乃至狭窄を惹起すると

考えるのである（Dandy& Blackfan, Schelden, 

Parker & Kernohan，井田）．そして炎症性変化が既

に認められない場合には，炎症により惹起されたグリ

ヤ増殖だけが残されていると考えるのであ；：，.尚P 炎

症の原因としては胎生期にIi＇.；－ける細菌 if:/'

新陳代謝毒素，タト傷等の要素が挙げられている．

他方グリヤ増殖を発生異常に基くとする説によれ

ばy 炎症性反応が中脳水道及びその他の脳実質或は髄

膜に認められない事p 中脳水道部のグリヤ増殖には

spongioblast等の未分化のグリヤ細胞が混在してい

ることがある事，正常中脳水道にも軽度乍らもグリヤ

増殖，細管形成等が屡々認められることがある当p 文

種々の崎形が同時に合併する事がある事等からP 中脳

水道の dysplasiaは発生異常性のものであると考え

るのである（Beckett,:'¥!ctzky & Zimmerman等）．

何れにしてもP 本疾患ではその発生機転はともかく，

上衣下グリヤ増殖が重要な所見の一つであり，そして

同時に中脳水道は極めて狭小となり多数の細管に分岐

しているもの（forking）が多いのである．

扱てP 吾々の検索した症例について考察するに，先

づ第l例ではp 中脳水道の狭窄部は正中線よりも左側

に偏在し極めて複雑な走行を呈し，細管形成，上衣細

胞増殖乃至一部欠損p 内陸へのグリヤ膨出，上衣細胞

集民の散在等が見られp 殊に最も狭窄の強いと思われ

る部では数個の細管のみが認められた．之は明かに発

生異常を示すものである．一方又，蜘網膜下降p 脳実

質の一部及び中脳水道の周囲等に於ける血管周囲性リ

ンパ球浸濁が見られるがp 之は脳・髄膜炎及びそれか

ら引続いて発生した上衣炎の像を示すものである．こ

れは主として手術後に起った炎症性変化と恩われる．

又p 本例では他の多くの報告例に見られる如き顕著な

グリヤ増殖殊に中脳水道内陸へのグリヤ増殖の傾向は

少しリンパ球様円形細胞が中脳水道の腔内に多数証

明され，更に自broblastの如き結合織性細胞が混存

しp 一部では血栓様に器質化されて細管内陸を充満し

ていたがp 之等は明らかに二次的な炎症性反応であっ

た．これには術後の上衣炎も或程度関係していると思

われるが，それとは別に恐らく手術前既にそこに慢性

炎症があって，それが発生異常に加ってこの部の通過

障害を助長したものと考えられる．結核性髄膜炎の所

見は認められなかった．結局本例は congenitalに狭

小となれる中脳水道に更に慢性の脳・槌qr,~ ；~，上了びとが

加わりp 為に中脳水道の内陸に狭窄を来たし内脳水腫

を発現したものである．但し剖検時に見られる炎症は

術後性の炎症を混じているので，これがそのま〉当部

の炎症を示すものでないことは勿論である．尚当初の

炎症の原因は本例では明かでない．第2例では上衣下

グリヤ増殖が顕著でありp 而も炎症性変化は全く認め

られなかった．第1例と同様に中脳水道の形状の変化，

細管形成，上衣細胞の変化等が見られたが，狭窄の程

度は第1例よりも更に強い様に恩われる．然し細管内

陸がすべて完全に消火している部分を見出し得なかっ

た．機能的には殆ど完全な閉塞状態にあったものと想

像される．尚本例では手術時に Arnold－巴Chiaricomp-

lexの存在が疑われたがp 剖検時にその存在が否定さ
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れている.Lichtensteinによれば，この complexの

際のTractionstenosisは何れも中脳水道の狭窄の程

度が軽い様でありp 本例に於ける狭窄の模様とは全く

異るものの様である．結局p 本例も中脳水道の発生異

常に基く狭窄症であってp 而も炎症を伴なっていない

ものである．

結 語

中脳水道の発生異常に基くと考えられる非腫場性の

中脳水道閉塞症の2例を報告し，その病理発生機転に

ついて考察を加えた．尚，第l例では炎症所見を伴っ

て居仇これが発生異常に附加されて水道通過障害を

来たしたものと推定される．
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EPILEPSY WITH AN AURA OF ABDOMINAL PAIN 
REPORT OF A CASE 

by 

ToKuJI NoGAWA 

From the lst Surgical Division, Kyoto University Medical School 
(Director : Prof. Dr. CmsATO ARAKr) 

An eighteen-year-old boy was admitted to our clinic, complaining of general 

convulsive seizure with an aura of coliky abdominal pain. 

On EEG examination, left-sided di百useseizure discharges were disclosed. 

By means of pressing on the plexus coeliacus, the seizure could be ceased. 

緒 == E二週
腹痛を前兆とする綴摘発作は相当に存在する事が報

告されているが，明らかに腸管螺動尤進を伴なう腹痛

を前兆とする療病発作であ り，然も腹部を圧迫する事

によって頓挫せしめ得る症例を観察したので報告する．




