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症例は73歳,男性.某年 12月未より,感冒症

状,歩行時のふらつき,失見当識と英語が見られ

た.翌年 1月2日,脳MRI上 FIAIRで高官等を

認め,脳梗塞の診断で加療されたが,症状は徐々

に悪化した.画像所見からは急性散在性脳脊髄炎

を疑い,1月ま2日よりステロイドパルスを施行し

た∴一時的な症状の改善が見られたが,その後歩

行障害,意識障害が進行し,精神症状が出現した

来院時,LDH,フェリチン,可溶性 IL-2Rが軽度

高値であり,経過中にいずれも上昇を認めたため

血管内リンパ腫が疑われた,骨髄穿刺,皮膚生検

を施行したが確定診断は得られなかった.FDG-

PETにて両側副 腎に集積を認めたため,右副腎の

針生検行ったところ悪性 リンパ腫に相当する所見

が得られた.4月7日より呼吸状態が悪化し,4円

9日に永眠された.全経過は約 4ケ月であった.

【神経病理所見】脳垂1655g.左右の大脳半球は

高度に腫脹し,脳回の扇平化,脳溝の狭小化を認

めた.大脳および小脳の皮質,白質に軟化巣が多

発していた.軟化巣の大きさや時相はさまざまで

あった.大脳の半円卵中心にはびまん性髄鞘淡明

化があり,その中に境界明瞭な梗塞巣が形威され

ていた.小脳半球では 上小脳動脈領域遠位部に病

変が強調されていた.小血管内には大型の異型 リ

ンパ球が確認 され, 免疫組織化学的検索では,

CD20,CD79aおよびCD5に陽性で,CD3および

CDIOに陰性であった.腰痛形成は認められなか

った.

卜 般病理所見】殆ど全ての臓器で,小血管内に

大型の異型 リンパ球が確認された.血管外に浸潤

し,腫癌を形成 していたのは両側副腎のみであっ

た.骨髄では血球禽食像が見られた.前立腺には

偶発癌が認められた
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【問 題 点 】 大脳白質のびまん性溌明化の成因,小

脳 半球の病変分布が問題点である.

･1 経過 15年の大脳皮質基底核変性症の1剖検例

岡崎 健 .･豊擬 靖子 ･出塚 次郎*

高橋 均

新潟大学脳研究所病理学分野

小千谷さくら病院神経内科*

症例は78歳,女性.

【病歴】63歳春頃,ボタンかけなど左手が不自

由になった.同年 10月,頭部MRIなどより多発

性脳梗塞を指摘 された.65歳,徐々に症状が増悪

し,右手も不自由になり,書字が不可能になった.

66歳5札 近くの神経内科を受診.パーキンソン

病を疑われ,抗パ-キンソン病薬を授与されたが

効果はなかった.頭部 CTで頭頂葉萎縮の左右差

を指摘された.同年 12月,新潟大学神経内科で大

脳皮質基底核変性症 (CBD)と諺断.67歳,車椅

子生活になり, リハビリ目的に西小千谷病院神経

内科に入院.臨床所見として,HDS-R23/30,肢

節運動失行,眼球運動上転制限,仮面様顔貌,小

声,頚部 パ リ技の固縮,排尿障害,Snoutreflexあ

り.68歳,指示に従うことができなくなった.冒

癒造設備,気管切開術を施行されたが全身状態は

比較的安定.73歳,寝たきり,75歳,頭部 MRlで

は脳萎縮の進行と脳室拡大あり,徐々に全身状態

が悪化し,78歳,死亡.

【病理所見】 肉眼所見では,新鮮時脳童 885g,

前頭 ･頭頂葉に萎縮あり.割面では,側脳室拡大

あり.皮質,白質,淡蒼球の色調変化,白質のゼラ

チン様変化あり.脳幹では,異質,青斑核の色調

低下あり,顕微鏡所見では,中心前 ･経国,帯状

回,淡蒼球,異質を主にneuronallossとgliosis

があり,皮質に多数の balloonedneuronあり.

Gallyas-Braak染色でastrocyticplaqueなどの多

数の暗躍性構造物陽性.白質はmyelinpalerだが,

gliosisは軽度で,粗糧化した状態.病理学的診断

は CBD.

【問題点】 本疾患は平均躍病期間6年と言われ

ており,15年を経過 した本例は貴重と考えられ


