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8．脳神経麻痺で発症し，免疫大量グロブリン療法が無効であった亜急性多発神経炎の1例

佐々木美保，大出貴士，大原慎司

国立療養所中信松本病院神経内科

症例 : 死亡時 8 5 才の 女性 . 陳旧性肺結核q)
,
既

往あり .

一 人暮ら しを して い たが ,
平成 1 2 年 7 月

2 3 日より右顔面麻痔が 出現 . こ の 頃か ら, 四肢末

端の しびれ, 全身倦怠感 ,
食欲不振が出現 . 近医

で略疾より非定型抗酸菌が検出されたた め当院呼

吸器科 に 入院. 四肢の 崩力低下を認め
,
神経内科

に紹介 と な っ た . 初診時 ,
両側の 顔面神経麻疹 ,

構音障害 ,
頚部四肢の 筋力低下が 明ら か で ,

四肢

の 深部膿反射は消失 . 手袋靴下型の 知覚低下を認

めた . 髄液蛋白 9 6 m g . 蛋白細胞轟離あり. 神経

生理検査, 研腹神経生検より亜急性の 脱髄性多発

根神経炎と診断 し , 免疫 グ ロ ブリ ン大量静注療法

を 2 ク ー ル施行 したが ,
第 一 回目の 開始後に わず

か に 筋力の 回復をみ たの み で症状 は進行. 次第に

c o 2 ナ ル コ
- シ ス とな り

,
呼吸不全 で死亡 した ･

全経過は約 2 か 月.

耕腹神 経生検所 見 : 有髄線維 は中等度 に 脱落

し
,

一 部有髄線維の 髄鞘の被薄化と o n io n b ulb 形

成 を認め る . 神経線維とき ほぐ し法 に て脱髄所見

を認め る .

剖検所見 : 死後 3 時間半 で 全身解剖を行 っ た .

内臓器で は
,
両肺に抗酸菌性肺炎の 像, 右陳旧性

肺結核
,
腎に糸球体硬化症を認めた . 脳垂 は 1 0 3 0

g . 脳脊髄 に は著変を認め か ､ . 脊髄と と もに 標

本化 された前根 で f o c al な有髄線維の 脱落 を認め

る . 後根神経節に は r e sid u al n o d u l e が散見 され

る .
エ ボ ン標本で は ,

脱髄所見が, 脊髄の 前根と

後根, 横 隔膜神経 など末梢神経系 に広範 に亘り

種々 の 程度の 軸索変性を伴 っ て 認め られた. 内臓

器を含め ,
検索 し得た全て の 標本に お い て , 炎症

性細胞浸潤や血管炎の 所見は認め なか っ た.

まとめ : 本例 は臨床的に亜急性 に経過 し , 多巣

性 に末梢神経が障害されて い たの が特徴的で ,
悼

性脱髄性多発神経炎 ( C I D P : c h r o ni c idi o p at bi c

d e m y eli n ati n g p o ly r a di c u l o n e u r o p ath y) の 亜型と

考えられた .
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図 a 横隔膜神経の エ ボ ン光顕標本. 境界が比較的明瞭の軸索変性巣が , 広範に

認め られる .

図 b 腰椎脊髄神経. 種 々 の ス テ ー ジ の 脱髄一髄鞘再形成の 所見が認められる .
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図 c 胸髄後根の抗 C D 6 8 染色 ( パ ラ フ ィ ン切片) . 多数の 陽性細胞が散見され

る. × 5 4 0

図 d 胸髄後根の 電顕所 見
一

見正常な形態を保 っ て い る軸索 (A) と髄鞘最内

層の 間に しばしば細胞成分が認められ, 電顕的に は m a c r o
･

p h a g e ( M ) の

特徴を示す. × 32 0 0
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