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論文審査の要旨 

 

本研究は小児難治てんかんの原因として頻度の高い限局性皮質形成異常（FCD）

について、その発現過程における大脳皮質構築の異常を FCDⅡAおよび FCDⅡB

の２つの分類について比較検討したものである。9症例の FCDの外科切除標本に

おいて 6種類の転写因子を層特異的マーカ－(LSM)として用い免疫組織化学的に

解析した。これら転写マーカーは生後３ヶ月には本来は発現しないが、FCDⅡB

においては TBR1+、FOXP1+、CUTL+が深部白質から皮質上層にかけて広範囲に認

められ FCDⅡAでは FOXP2+、CUTL+が皮質上層に多く分布した。これは FCDⅡBに

おいては早期の遊走障害とともに、さらに二重染色の手法を用いることによっ

て神経細胞とグリア細胞への分化異常をきたすことを強く示唆した成績である。

すなわち Transmantle Dysplasia(TD)における LSMの多様な発現様式は FCDにお

ける神経細胞の成熟と分化の未熟性を反映していることを明らかにしたもので

ある。これらの成果は FCDⅡAおよび FCDⅡBの発生病態の違いを理解するうえ

に重要であるばかりでなく、胎生期の遊走異常による組織変化と腫瘍との鑑別、

さらに細胞生物学的悪性度の判定など臨床応用への可能性を拓くものであり有

意義な研究と評価される。 
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以上、主論文に報告された研究成績は、参考論文とともに難治てんかんの発生

病態の解明と治療の進歩に寄与するところが大きいと認める。 
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