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ll．急速な腎機能低下と進行性の意識障害，不随意運動を呈した一例

田中学，横尾英明，

平戸純子，中里洋一

群馬大学第一病理

症例 : 7 1 歳男性. 既往歴 : 1 9 9 0 年頭頚部手術

( 詳細不明) , 1 9 9 8 年 1 2 月腎機能低下指摘 ( C r e

2 .4) . 家族歴 : 姉が慢性腎不全,

臨床経過 : 2 0 0 0 年 8 月 ,
倦怠感 , 両上肢の 振戦

を主訴 に近医 に入 院 . C r e 6 . 3 と 腎機能低下を認

め
,
9 月より維持透析導 入と なる が ,

神経症状が

進行 し
,
1 0 月中旬 に 坐位不能,

傾眠傾向と なり,

尿失禁 ,
右上▼F 肢の 不随意運動も見られる よう に

な っ た . 1 1 月に眼球運動障害
,
四肢 ミオ ク ロ

ー

ヌ

ス
, 右上下肢の 硬直,

右上肢勝反射克進が出現 し,

続 い て 昏睡と なり死亡 (初発症状より全経過 3 ケ

月) . 経過中 , 牛牌臓抽出物由来の ワ クチ ンを摂取
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し て い た こ と もあり ,
臨床的に は C r e u t zf eldt -

J a c o b 病 が疑われた .

病理解剖学的所見 : 両側腎臓の 萎縮が高度 ( 左

右 5 0 g) で , 組織学的には糸球体硬化を呈 して お

り
,
糸球体腎炎の 末期像と考えられた . 脳は軽度

の 委縮が見られたが
,
大脳 ,
脳幹,
小脳 い ずれも

保 たれて おり,
神経の 変性脱落は見られなか っ た .

また中脳,
檎

,
小脳を中心に神経細胞内にリ ボフ

ス チ ン様の 沈着物 が認め られた. 電顕 的に は, 神

経細胞にリ ボフ ス チ ンの 増加が見られたが , 異常

な沈着物は なか っ た . ダリ アの 細胞質と突起に は

高電子密度の不定形物質が認められた . また大脳
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図 1 中脳を中心 と して ,
神経 細胞 内に リボ ブ ス チ ン様 の 沈着物 が 目立 つ
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図 2 神経細胞内の 沈着物は リボ フ ス チ ン で あり
, 異常な沈着物は見られな

い
. ( 電顕

,
6 0 00 倍)

凍結組織 か らは
,
W e st e m - bl o 也 n g 法にて 異常プ 病 の所見はなか っ た . 腎機能低下

, 透析療法に基

リオ ンは検出されなか っ た . づく脳症 が考 えられたが, 病理組織学的変化は乏

まとめ : 進行性の 神経症状の 責任病巣が問題と しか っ た .

な っ たが, 神経病理学的には C r e u t z e fe 1dt - J ak o b


