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18才及び23才L')3例で.5例中経過最長は4Hで恥 -､た. もあるLL-_されてはし､るも(')CJT).そのことが直ちに脳血管

生前彼らは健康で,高血圧を潜め問題とすべき既往歴は

在か--､た.

この5例の計測結果は,頭姦内圧先進症では,動脈圧

は代償性に急激に上昇し時に こ300mmr･lgに達する二と

が高血圧型に固定化されていることを意味するものでは

ないだろうとの予想と,完全をこ異なる屯のであり,また,
短時E](T)内に動脈糸が高血圧型になると考え三､-1わたのは

これ迄のところ,奪回報告 した急性脳損傷のみである.

10.末梢神経障害を伴ったsudanophilic leukodystrophy(SLD)の1例
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臨床:死亡時51鼠 女-性.両税は い と こ 結 婚 . 29歳 ,

結果.Su)と診断.当村転院時∴昏欲や自発性が低下

し,痴呆あり.四肢は療性で深部反射両側冗進,病的反

射なし.起立不可能.頭部 C′rで前頭薬に著明左大脳

白質の広範た低吸収域を認め,脳波で j1--p5Hzの0波

が混入.そLT)後臥床がち,匹服 仙川拘縮となり,時に全

身けいれん廿J,現.5O歳時,無言撫動とな;),翌年心不全,

腎不全にて死亡.全経過25年.死後二川那]t:Ipで剖検.

神経内科

著明侶脳萎縮と脳室拡大があり.F跡幹や小脳,脊髄 も萎

縮性.大脳吃驚は非薄化し,神経細胞脱鼠 gliosis,層

状壊死を.白質にはびま人性脱髄上軸索の減少,gliosis

を認め､蕪胞化し.LT線維は保たれる憤rl'-,Jにあった,Glo-

b()idce11や髄櫓の粗菓性はなく,Oil- redO染色陽性

細胞散在.髄輸塩基性蛋白 thIBPトて〕rnyelin-iLSS(Yiated

gl),coprotein(MA(;)免疫組織染色では lくⅠう染色より

も白質の染色性は保たれていた.大脳基底核⊂l二視床の

gliosis.海馬の虚血性変化を認めた.脳幹では錐体路の

図 1 大脳割面.前頭葉と頭頂葉に著明た白質の変性を認め.燕胞化し
ている.人脳皮質は非薄化L脳室拡大を認める.
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図 2 剖検時俳腰神経. 有髄線維の著明な脱落と再生線維が散在してい

る. トルイジソブルーサフラニン液色,×530.

二次変性を認れ 小脳白質も溌明化していた.脊髄側索

と後索は変性し,練板神経節は保たれているものの,俳

腹神経では有髄線維の著明な脱落と再生有髄線維が.大

腿神経では segnle11talに薄い髄鞘を持つ再生線維が見

られた.
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考察:泰例での菜摘神経障害は節性脱髄と考えられ,

中枢と末梢神経系の英通組成部分,MBPや MAGと

髄鞠染色の違いから何らかの原因による髄鞘脂質の障害

が病態として考えられた.

tl. 成人型 (;＼ト ガンケリオシト ンJuTLl吉日封到
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症例 :66歳.男性.

臨床所見 :7-8歳頃より徐々に構音障害,歩行障害

が出現.30歳頃より歩行不能,42歳時には発語不能となっ

た.54歳時の診察所見では短躯,高度LT)脊椎後･側琴,

開眼 ･挺舌困難.発語不能,体幹 ･四肢cT)筋緊張のirL進

とジストニア姿勢,四肢の渚関節の屈曲拘縮が見られた

常の約69,ら)により GMl-ガンケりすシトーシスと診断

さItた.全経過約58年で66歳にて死亡.両親は血族結婚

で同胞3名に本症が確認されている.

病理所見 :肉眼的には尾状核､被殻.溌昔球の萎縮が

見られ 小脳深部白質と視床内側核に陳旧性出血娘を認

めた.組織学的には尾状核,拒殻の′上製神経細胞の変性､

･しフ丁ストブ′し-陽性の蓄積物質が充満していた,視床

や溌蒼球.中脳赤核.大脳皮質.延髄すり-ブ核,脊髄

中間質などの神経細胞にも同様の蓄積物質を認めたが,

程度は線条体に比 べ て 軽 度 で あ った.また小脳では特に
虫部でプルキン エ 細 胞 の 脱 落 が高度で.I()rpedoも多


