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10．舞踏病様不随意運動と痴呆を主症状とした常染色体劣性小脳変性症
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症例 : 症例 は 6 6 歳男性. 両親が い と こ婚 で
,
妹

に類症を認め る. 本例, 妹ともに 配偶者 はある が

挙児を得 て い な い
.
5 3 歳頃チ ッ ク様 の首振り運動

出現 . 徐々 に四肢 の不随意運動がみ られるよう に

なり
,
服 や時計などの 忘れ物 が多く な っ た . 6 2 歳

長崎北病院神経内科入院. 顔面
,

舌の d y s ki n e si a
,

四肢 の 舞踏様 運動 , 記憶 力 の 低下 が み ら れた .

w id e - b a s e d g ait がみ られたが
,

眼振な し . 指示

に従えず
,
失調 の 有無 は判断 で きず. 錐体路症状

,

感覚障害 な し . 頭部 M R I で は尾状核 の 萎縮は軽

国 1 a 小 脳皮 質 . P u r k i n j e 細胞 の 高度 の 脱落
,

B e r g m a n n gl i a の 増生を認 め る. H E 染色 .

図 1b 左 前頭菓. ミ ュ リ ン の 染色性低下 が 広範に

認 め ら れ る . Fn ti v e r - B a r r e r a 染色 .
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図 2 大脳皮質 . 皮質 Ⅱ
,

リ オ
-

シ ス を認 め る.

度 で あり , 大脳半球自質 の 広範な T 2 高信 号と
,

軽度 の 小脳萎縮 を認 め た
. 検査所見 で は

, 血中

a c a nt h o c yt e な し
,

ラ イ ソ ゾ
ー ム正常, 極長錯脂肪

酸正常. H u n ti n gt o n 病, D R P L 匁
,

M J D
,

S C A l の

遺伝子異常な し
. 症状は進行 し

,
6 4 歳時には歩行

不可と なり, 会話はで き なくな っ たが
,

名前や数

字の筆記は可能であ っ た . 66 歳死亡.

剖検所見 : 脳垂 1
,
1 1 0 g , 固定後 の 創面 で は

, 大

脳 自質と小脳が茶褐色を呈 し
,

尾状核 の軽度 の 萎

縮 が 認 め ら れ た . 組 織 学 的 検 索 で は , 小脳

P u rki nj e 細胞 の 高度 の 脱落 ( 図 1 a) , 願粒細胞 の

中等度脱落がみられ, 大脳 で は白質の 広範な ミ ュ

リ ン変性 ( 図 1 b) と皮質Ⅱ
,

Ⅳ層 の 小型神経細

胞 の脱 落
,

グ リ オ
ー

シ ス ( 図 2) が認め ら れた
.

尾状核と被殻 で は中等度 の 小型神経細胞 の脱落が

Ⅳ 層 で 神経細胞 の 脱落 と グ

4 65

認められた .

考察 : 本例 は常染色体劣性遺伝の形式 をとり
,

臨床所見上不随意運動が主体 であ っ た
. 小脳性 の

失調所見 に乏 し か っ た が
,

病理組織学的に は小脳

皮質にも っ とも強 い 変性が認められた . 本例 はそ

の神経系 の 変性所見と臨床症状 か ら岩淵らが報告

した姉妹例 A ) と同 一 の 疾患で あると考 えられる .

P u r kinj e 細胞に加え て
, 大脳皮質Ⅱ

,
Ⅳ層の 小型

神経細胞
,

線条体小型神経細胞などの脱落がみ ら

れ
,

G A B A 作動性神経細胞主体に変性が生 じ て い

る可能性が示唆された
.

A) 岩淵 潔 ら : 不随意運動 が全景と な っ た常染

色体劣性遺伝性小脳皮質萎縮症 の 姉妹例 . 脳

神経 4 6 (6) : 5 6 3 - 5 7 1 1 9 9 4 .


