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図 2 大脳皮質運動野の neurofibrillarytangles
(NFr),白質の glialfibrillarytangle(GFT)
はいずれもtaul陽性である.

〔討 論〕

土井建戯 初老期に発症 し,進行性のミオクローヌス

を望する疾患は多くない.本例はまさにそういう症例で

チ.臨床的には CBD と考えられるが,病理学的検討

についてコメントをお願いしたい.

若林孝- (新潟大学) この例の皮質下病変は PSPの

それと区別できないように思う.しかし,これだけ高度

の,しかも運動野にほぼ限局する大脳皮質病変を有する

例を PSP の範噂に入れるのはどうか.現時点では

corticobasaldegeneration(CBD)の中に入れておい

た方が良いようをこ思われる.

土井建朗 筋萎縮は殆ど目立たなかった.

し池田修一座長のまとめ~1

こ の患者の病理所見は大脳では運動野のみが選択的に

障害され,著しい神経細胞消失,NF7､がみられる.普

た錐体路変性も高度で,これに基底核系の変性が関わっ

ている.こうした病変分布を示す疾患は Corticobasal

degenerationでよいのではないかと考える.a)rticobasal

de鑑enara軌)nという概念自体が最近提唱されたもので

あり,本当に1つの疾患単位なのか確定していない,従っ

て臨床像も多様である.しかし本患者の錐体路と錐体外

路系の系統変性所見は Corticobasaldegenarationに

合致していると考えられる,

ll. 傍脳室白質軟化,パーキンソン病に合併した亜急性連合変性症の1剖 検

例

症例 :死亡時58歳男性.家族歴に異常なし.生来精神

発達遅延あり,小学校はいじめのため中途退学,34歳頃

より歩行障害,ロ運び傾向が出乳 51鼠 半介助にて不

安定ながら独歩可能だったが,さらに進行し,垂下も悪

化したため,55嵐 胃管栄養開始.この時点で強制把握 ･

手掌オトガイ反射 ･口尖らし反射 ･吸引反射･Gegenhalten
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･マイア-ソソ教供が陽性,眼球運動制限はないれ 舌

の萎縮 ･挺舌不良を認めた,頚部 ･両上肢に鉛管様強剛 ,

両下肢に屈曲拘縮があり,膝反射は四肢で低下し,座位

保持可能ながら起立 ･歩行は不能であった.56鼠 胃療

造設術施行されるが,腹壁びらんおよび吸引性肺炎を繰

り返 し,IVH 管理となる.ビタミン B12は補給され
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ておらず,ⅠVH 開始約 1年後 (57歳)に大球性貧血を

発症 し その後ビタミン B12･葉酸の補給にて貧血は

改善した,58歳,肺炎,暗疾による愛息にて死亡.

神経病理所見 :(SN268)両側側脳室前角周露に傍脳

室白質軟化を認めた.黒質,青斑核のメラニン含有細胞

の消失,これら神経核およびマイわレト基底核,脳幹,

交感神経節にレビ-小体が出現した,脊髄には後索中心

に左右非対称性,散在性の病巣が存在した,病巣では有

髄神経線維は著明に減少し,マクロファ-ジが出現する

が軸索は比較的保たれ 抗 MyelinBasicPmteinお

よび HumamNeurofilamentProtein抗体による免疫

染色の比較により,脱髄が主体と考えられた.電子新教

鏡での検索では,demyelinatedaxonを多数認め,普

た remyelinatedaxon も認められた.末梢神経系の変

化は軽度であった.本例の脊髄白質の脱髄病巣は,その

分布様式および臨床病歴より亜急性連合変性症と考えら

れた.亜急性連合変性症は有名な疾患だが,本邦での病

理報告例は非常に少なく,意重な症例と考えられた.

〔討 論〕

石崎 敬 ① 貧血のタイプは何か.② 足りないのは

B12だけではないのでないか.

山田光則 Znの欠乏はなかったか.

古井英介 ① 散在性,左右非対症性の脊髄の脱髄性

病変であり,臨床経過とも合わせてそう考える.② EM
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図 1 脊髄水平断.頚髄レベルでは右梗状束,漂髄
レベルでは両側後索に病巣 (矢印)を認める.

(KB染色)

図 2 渡髄後索.demyelinatedaxon(矢印)は多数認められ,また軸
索に比して髄鞘が薄い remyelinatedaxon(A)も認められた.
(電子顕微鏡像 ×7,225)
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で検索 した限りでは,多発していた.③ zn欠乏症で

脊髄症が発症するかどうか,Zn欠乏症が疑われていた

かどうかは不軌 ④ 悪性貧血で起こるような大球性貧

血であった.

生田房弘 少数例しか見ていないが,悪性貧血に伴う

連合変性にこの例は非常によく似ていると思うが,何か

少し異なっているようにも思う.前著はもっと tractを

知らなくて,focalな強弱があるように思う.私は将来

のために,悪性貧血にこだわらずに,上下行路に変性を

示しさえしたらすべて連合変性と呼んでおいて,疫例を

もち寄り,肝障害の型や,栄養障害の内容との相関性を

求めていけたら,きっと前進できるように期待している

のだが.

〔大原慎司座長 (信州大学)のまとめ〕

Centraichromatolysis様の神経細胞が橋核,脊髄前

角に広範に認めれペラグラ的な病変も加わっているので

はないか一本例の脊髄白質の Vacuolarmyelopathy樺

の変化は脳髄病変が基本という点で亜急性適合変性とし

て矛盾はないと思われる.

12. Parkinson病患者の中脳黒質に認められた acridineora咽e染色およ

び DAPI染色陽性構造物の検討
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目的 :Parkinson病 (PD)患者の黒質を鼠織化学的に

検索 したところH&E染色陰性,acridineorange(AO)

および DAPⅠ染色で陽性の構造体を認めたので報告する.

対象と方法 :PD患者5名を対象とした.脳は死後5

時間以内に取り出し,中性ホルマリンで固定 した.パラ

フィン包埋後 3fLm の厚さで連続切片を作成 した.脱

パラした切片を AO または DAPIで染色 した.さら

に,別の切片では DNaseまたは RNaseで処理した後

に AO染色をした.

結果 :黒質を無染色で観察したところ大きさがほぼ神

経細胞と同じで内部に蒋粒様物質を含むゼラチン様物質

(以下 translucentmassofgranules(TMG))を認め

た.TMGは5例の患者で認められ,AO染色で green,
red-yelloⅥ再こ染まり,DAPI染色ではTMG全体は blue

に額粒は blue-whiteに染った.AO染色による TMG

の蛍光は RNase処理で著明に減少したが,DNaseは

変化が認められなかった.

緒論 :TMG 内の額粒は AO 染色および DAPⅠ染

色に陽性であり,RNaseにより蛍光が著明に減少した

ことから TMG は DNA と RNA を含有する構造物

であることが示唆された.文献的には,TMG は PD と

LBWy小体の関係を鼠織学的に検討したTretiakoff(1919)
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の 以ladegenerescencegnlmeleuse"または Greenfield

& Bosanquet(1953)の 以sacculesoflipochrc)me

granules'チに相応するものと考えられた.

〔討 論〕

巻測隆夫 ① Tretiakoffの glumosedegenaration

とは異なる形態と思う.② Buscainobodyの可能性は

どうか?それならば PASや渡銀染色で染まる.

小柳清光 ① 御指摘の額粒状の所見の background

として,切片上に foca且に何か載っている物質がみえ,

それ自体がアクリジンオレンジとダピーで陽性と考えら

れるが,この所見をどう考えるか.② 脱パラ切片上で

黒くみえる bacillusがこれまで知られているか.③ 常

粒状の所見が bacillusとして,なぜ生体反応がないのか.

串 良- ① 未熟で (Tretiakoff小体)組織から浮

いているようにみえるが,Tretiakoff小体はゼリー状

で組織内にも入っている.② 現在のところまだ不明で

ある.③ LJorm を形成する細菌では生体反応を起こ

さないことがあるときいているが,その理由および DNA

と RNA をもつ構造物は現在のところ何であるかは不

明である.今後予Tretickoff小体のH&Eとの対応およ

び他の変性疾患でも認められるかどうか検討してみたい.


