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Nageotteサsresidualmoduleが見られた.小脳では

筒状稜にグルモ-ス変性が見られたが,神経細胞

の脱落は目立たず,歯状核門などにグリオ-シス

が認められた.小脳皮質はほぼ保たれていた.檎

種, ドオリ-ブ桟の変性は日夜たなかった.赤核

では神経細胞の脱落は目立たないが軽度のグリ

オ-シスが見られた.異質では神経細胞脱落があ

り,ダリオーシスとプリ-メラニンが認められ

た 淡蒼球では外節のグリオ-シスが,絶らゎ,視

床 ぎご桟では神経細胞の高度な減少とダリオーシ

スが認められた 太脳皮質の変性は見られなかっ

た.骨格筋には横紋筋融解症と神経原性筋萎縮の

所見が見られた.橋核,薗状核には1C2抗体陽性

の校内封入休が認められた.舌下神経核神経細

脂,脊髄前角細胞,後根神経節細胞には,桜内ま

たは胞体に歎粒状の1C2抗体陽性像が認められた.

【遺伝 子検索結果】染色体 1軸32.1のATXN3

(Mjdl)に77CAGリピ- 卜を認めたため,MJD/

SCA3と確定診断された,

【問題点】遺伝 子検索にてMJD/SCA3と診断さ

れた剖 検例である.脊髄前角細胞の高度な脱落,

脊髄小脳求心系および後索路系の変性が見られ

たが,従来の報告例に比べて橋小脳求心系の変性

がほとんど目立たなかった.

4 ポリオ羅患66年複, 新たに四肢麻痔,球麻

痔様症状が発現した 1剖検例
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症例は77歳サ男性.1歳時にポリオに躍患.以

後,右足を引きずって歩く.67歳時,歩行障害が

進行し,両手の筋力低下および両腕の挙上困難も

出現 したため某病院神経内科を受診 したところ,

ポス トポリオ症候群と診断された.68歳時,介助

歩行となる.以後も症状は徐々に進行.誤嘩性肺

炎を繰 り返すようになり,76歳時には気管切開

術,腎癒造設術を施行された 死亡 7ケ月前の神

経学的所見としては,意識清明で,首振りやロバ

タにてコミュニケーションは可能.挺舌良好で舌

萎縮なし.眼球運動制限や眼振なし.ベット上全

介助で,全身の筋力低下 (徒手筋力試験では上下

肢とも2程度),筋萎縮が認められた.外観上 右

下肢が対側と比べ数cm短く,右股関節は外旋位

拘縮.深部腺反射は消失,病的反射なし.排梶障

害なし.離縁ガスにてpC02が66mmHgと甜菌.

3ヵ月接には両下肢および左捌射ま完全麻輝とな

ったLそ和 衷,C02の貯留が進行し,呼吸状態悪

化により永眠.臨床的には,ポス トポリオ症候群

や筋萎縮性側索硬化症が疑われ病理解剖となっ

た,病理学的には,右腰仙髄前角にて高度の神経

細胞脱落を伴うglialscarが認められ,同部位の

neuropilはsynaptophysin染色にて染色性が消失.

これらは陳旧性ポリオ病変と考えて矛盾のない

組織所見だった 加えて,左膝髄にも大きさは異

なるものの同様の病変が認められ 運動野では

Betz細胞脱落およびグリオ-シスを軽度ながら

認めた.これらの変化がポリオを将思し76年の

長期経過に伴い揖現 した組織変化なのか興味深

い.ちなみに,脳幹運動神経諸枝や脊髄前角にお

いて,ALSの際に認められる Bunina小体や

TDP43陽性封入体は認められなかった.付随的

な病理学的所見として,subclinicalなPD病変,

e如首ogy不明の筋炎を認め,臨床経過に何らかの

修飾をもたらしたと考えられた

5 椎骨脳底動脈系に線維箭異形成症をきたし.

くも膜下出血を発症した全身性エリテマ ト
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燕労災病院脳神経外科車

症例は13歳の女児.3年前から全身性 エ リテ

マ ト-デス (SLE)として,近医で治療されてい

た.軍報,紅毛の トイレで倒れているところを家

人が党を邑し,薫労災病院に救急搬送された.搬送

車に心肺停止し,救急外来で気管挿管,心マ､ソサ
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-ジを施行したところ,心拍は再開したが,自発

呼吸は回復せず,人工呼吸器を装着した.意識レ

ベルはJaPanComaScaleで300,瞳孔は散大し,
対光反射は消失していた.頭部CTでは,くも膜

下出血 (SAM)の所見を認めた 3D-CTangiog-

raphyでは,出血源は不明で,椎骨脳底動脈系の
描出が不良であった.意識の回復はなく,同日深

夜,心停止し,死亡が確認された.

E剖検所見】外嚢では,頬部に蝶形紅斑を認め

た.脳東は1,390g.大脳は全体に腫脹し,小脳扇

桃ヘルニアを認めた 脳幹部のくも膜下腔を中心

に,両側のシルビウズ裂から馬尾にかけてくも膜
下出血を認めた.割面では脳実質に血腫を認めな

かった.組織学的には,両側の椎骨動脈と脳底動

脈に,内膜肥厚による内腔狭窄,途絶した弾性板

や罪薄化した中･外膜,血管壁の癌状変化を認め

た.これらの変化には,動脈硬化や炎症性反応を

伴わず,線維筋異形成症 膵MD)と考えられた.

内にヘモジデリンの沈着,新鮮な出血,炎症細胞

浸潤を認め,この近傍で出血したものと推測され

た.内臓器では,両側の腎動脈にFMDを,牌臓

や肺臓などの血管に,onion-skinlesionや血管炎
を認めた.

f問題点】sLEにおける主な血管病変は,率か

ら小動脈以下の血管に見られる血管炎とされて

いる.太血管では,閉塞性病変が認められること

があり,FMDはその原因の 1つである可能性が

指摘されている.FMDでは,その組織学的変化

の特徴から,脳梗塞や脳動脈痛を引き起こすこと

が知られているが,頻度は劣るものの脳出血を起

こすこともあると報告されている. 一方,SLE思

者におけるSAHの発症率は,近年の報告によれ

ば稀ではなく,血管造影で確認された動脈痛の多

くは,嚢状であった.本例は,SLEに関連した血

管病変としてFMDが椎骨脳底動脈に発生し,そ

こからくも膜下出血をきたした稀な1例と考え

た.
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症例は死亡時70歳,男性.200Ⅹ年6昂中旬か

ら両下肢に軽度の脱力出現.同月下旬に記憶障害

出現し,前医入院.見当識障害,失禁,失調性歩

行を認め,脳MRI上両側頭頂葉,左側脳室内側に

散在する多発病変を認めた.多発性脳梗塞が疑わ

れ抗凝固療法を開始したが症状は進行し,7月4

日には歩行不能となった また暴言を吐くなど問

題行動も目立つようになった.脳MR王で病変の

増大を認め,急性散在性脳脊髄炎の可能性も考

良,ステロイドパルス療法を施行したが,症状の

改善は認めず画像でも病変が増太 した.7月16

日当科転院.急速に進行する運動障害,意識障害

から,血管内リンパ腫症を疑った.血液検査では

LDH263IU/1,SIL-2R445U/m王と軽度上昇.骨髄

生検 ･皮膚生検では腺癌細胞は認めなかった.

PETでは明らかな集積なく,脳生検は全身状態が

不良であり家族からの同意も得られず施行出来

なかった.7月22日には左半身の疫撃を認め,症

候性てんかんと考えパルプロ酸 Naを開始 した.

意識障害が進行し8月3日には深唐持垂となった.

8月15円心肺停LLとなり,死亡確認.全経過3ケ

日.

【病理所見】(脳のみ解剖巨 脳垂 1435g.右大脳

半球は腫大し,右から左への帯状回ヘルニアがみ

られた,右前頭葉や後頭葉では時期の異なる静脈

性出血性梗塞巣を多数認め,一部動脈性梗塞巣も

みられた.梗塞巣周囲には腫癌細胞で充満した静

脈 ･動脈が多数みられた.腺癌細胞は血管壁に浸

潤する傾向を示し,壁構造の破壊橡を認めた.腺

癌細胞はCD20陽性で,多数の分裂橡がみられた,


