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た.本例は,従来述べられているような病変の他

に,白質の変性の程度が強く,二次的な変性の他

に,一次的な変性も推測された.

3 1tI年間下位運動ニューロン症状のみを呈 し

たALSのl剖 検例
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症例は72歳,男性.63歳時,左手の握力低下.

64歳,家族より呂律が回っていないと指摘 され,

近医受診するも確定診断に至らず.68歳時右手握

力低下,階段与邪葦の困難感を自覚.69歳時長距離

歩行ができなくなる.70歳大学にて精査,傍腫癌

性症候群,多巣性運動ニューロパチ-は否定的,

ALSとしては8年の経過で下位運動こユ-ロン

症状のみで非典型的であり,Brachialamyotroph-

ic軸 豆esiaと診断 71歳鴨 場棲遣乱 72嵐 疾

詰まりで呼吸状態悪化,死亡 全経過約 10年.痴

呆なし.

【組織所見】脳垂1230g.肉眼上 脊髄全長及び

前根は軽度に萎縮.中心前回は保たれていた.級

織学的に,脊髄前角に明らかな神経細胞の脱落は

認められ 頚髄で強い.脳幹運動神経細胞の脱落

は軽度のみ.加えて,残存下位運動ニューロンの

胞体内に,Bunina小体は多数出現,ユビキチン

/TDp-43陽性封入体はわずかに認められた.一

方,Betz巨細胞は比較的保たれていたが,マクロ

ファ-ジの集族像はごく少数ながら認められた.

脊髄側索及び前索にSudanIH陽性頼粒がごく少

数出現.加えて,側頭極,ambiensgyrus及び

CAR-subiculum に神経細胞の脱落が観察 され,

海馬歯状回弊粒細胞にユビキチン/TDp-43陽性

封入体の出現を認めた.

【考察】下位運動こユ-ロン (主に上肢)症状

を主体として進行し,人工呼吸器未使用で約 10

年･経過で死亡 したALSの 璃｣検例を報告 した.

ALSの長期生存例は現在まで数例報質されてお

り (IwanagaKetaL 1997;TsuehiyaKetal.,

2004),いずれも下位運動ニューロンの変性が主

見は,これらの症例では報告されていない.本例

を加え,これらの ド位運動ニェ-ロン変性優位の
長期生存例は,AlSの広いスペクトラム抑卜で特
殊な 一群として存在しているものと考えられた.

6 ステロイド反応性髄膜脳症で発症し,交通性

水頭症に陥り,脳室腹腔シャント術後広範な

白質脳症を呈した脳アミロイドアンギオバチ

ー (cerebralamyloidangiopathy:CAA)

の69歳女性例
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【臨床経過】 症例は69歳,女性.64歳時に左前

頭葉皮質下出血の既往あり,軽度の右不全片麻痔

と運動性失語を後遺 したがADLは自立.69歳時,

転倒した約 1カ月後から運動性英語が増悪し,頭

部CTでは左側頭葉に軽度の腫脹性変化,頭部

MRIFLAIR像では脳溝に高信号性変化が認めら

れ当科へ入院.その後石片麻棒,意識 ･見当識障

害が出現 し,髄液検査では細胞数の軽度上昇と総

蛋白294mg/dlと上昇がみられた.造影MRiで左

大脳半球の髄膜の増強効果がみられ,髄膜脳症の

診断でデキサメサゾンを投与.症状は改善し,自

立歩行,自力経口摂取も可能となった.その後,

見当識障害,歩行障害などが出現し,原因は水頭

症と診断.脳室腹腔シャント術及び右後頭葉から

脳生検を施行.

HE染色では皮質内に微小曲 血が多発しており,

くも膜下腔の血管壁へ軽度の炎症細胞浸潤が見ら

れた.コンゴ-レッド染色では多数の血管壁にア

ミロイド沈着を認め,免疫染色ではAE押易性であ

り,Ai?型 CAAと診断 シャント術後,一過性に
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症状は改善したが,再度,意識障害,頭蓋内圧先

進症状,頭部MRIFIAIR像で右大脳半球白質に

広範な高信号性変化がみ られ,髄液総蛋闘 ま

530mg/dlと著明に上昇.デキサメサブン大量投

与により症状および脳画像所見は改善した.患者

は治療後1年以 L,症状の再発はない.

【問題点】

1.病初期のステロイド反応性髄膜脳症と考えた

病態はCAA-affectedfragilevesselsからの微

小出血 (m豆crobleed)とくも膜下出血でよいの

か.

2.くも膜下腔の血管周囲への軽度の細胞浸潤は

くも膜下出血への反応性変化か,またはCAA-

relatedisolatedeerebl･alangiit呈Sか.

3.脳室腹腔シャント術後の右大脳半球を中心と

す る白質病 変 は CAA-relatedreversible

leukoencephalopathyまたはleukoencephalopa-

thyinhemorThagicCAAと呼ばれている病態考

えてよいのか.

7 家族性アミロイドポリニューロパチ一におけ

る神経周囲組織と心臓刺激伝達系へのアミロ

イド沈着
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【臨床所見】死亡時50歳,異性.長野県小谷村

出身.4人兄弟で長男 (52歳で死亡),次男 (49

歳で死亡),三男 (本人)が家族性アミロイドポ

リニューロパチ- (以下,FAPと略)に曜恩.

36歳 (1993年)より両下肢の痛み,しびれ,便

秘下痢の繰り返しで発症.同年,信州大学にて,

軽度の巨舌,下肢の解離性感覚障害,腹壁脂肪吸

引でアミロイド沈着,遺伝子検査で トランスサイ

レチンVai30Met変異を認め,FAPと診断.1998

年さいがた病院入院し,四肢弛緩性麻棒,筋萎縮,

鶏歩,深部反射減弱,四肢表在覚深部覚低下,良

己導尿,排便感覚消失,陰萎,肝機能障害を認め

た.2004年より上越総合病院を受診したが,心不

餐,急性肺水腫,発作性心房細動,発作性心房粗
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動にで恒久ペ～スメーカー植え込み術施行,角膜

びらん,横行結腸濃癌,甲状腺機能低下,腎機能

障害も合併.全経過 14年,慢性腎不全で死亡.

【病理所見】全身の話臓器にアミロイドに沈着

を認め,特に研聴神経は著明な神 経 線 維 の消失と

ア ミロイドの願粒状蓄積を認めた,太陽神経節,

後根神経節の結合織にもアミロイドは沈着してい

るが,神経節細胞の減少はない.中枢神経系では

硬膜,軟膜,軟膜血管,脊髄歯状靭帯,脈絡叢にア

ミロイド沈着を認めるが,神経組織内にはアミロ

イドは認めない.

心肥大 (490g),洞房結節,房室結鼠 心筋にア

ミロイド沈着.神経原性筋萎縮,翠丸萎縮を認め

ら.

アミロイドはprealbumin(transthyretin)抗体

(MONOSANPSXIO34)の免疫染色で陽性,

【問題点】神経周囲組織と心臓刺激伝達系への

アミロイド沈着と臨床症状の関連.

8 小脳にKuru斑を認めたコドン232変異クロ

イツフェル トヤコブ病の 1例
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症例は死亡時,73歳,男性.家妖厘 :類症なし,

Ⅹ年2月 (69歳 11ヶ月)漢字が書けなくなり,3

月新聞を読まなくなった.4月独力で着衣困難.6

月近医を受診,莱算 ･朱書 ･構成失行を認め,

HDS-R20点,頭部MRIでは左前頭葉 ･両側後

頭葉皮質と両側視床にDWI高信号機あり.孤発

性 CJDが疑われた.11月大学病院で精査.痴呆

高度,MMSE12点,頭部MRI で は 大 脳 皮 質 広 範 ,

及び視床にDWI高信号域を認めたが,太脳萎縮

は認めなかった.髄液 14ー3-3蛋白 (+),プリ

オン蛋白遺伝子解析 :コドン129Met/Met,コド

ン219Glu/Glu,コドン232Met/Ar貰.コドン232

変異家族性CJDと診断.X+1年 4月経管栄養.

5月四肢にミオクローヌスが出現 (発症 且5ケ月).

X+2年無動性無言.誤嘆性肺炎を繰り返した.8


