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症例 :死亡時62歳,女性 (NI∃-97う.1985年 (SO歳)

頃から近所付 き合いをしなくなった.87年,胃癌 にて胃

亜全摘術.92年 (57歳),簡単 な機械の操作が覚 えられ

ず.会話で■̀アレ''.■Lコレ''などの代名詞が 多 くなった.

93年 2月 (58歳),某院神経内科受診.痴呆,前頭葉症

状,凝反射先進,筋固鯖が認められ,CTで脳萎縮 を指

捕.その後自発性低下.滞統 言語,保純が徐 々に増強.

lT-削桂に myoelonusが出現.非協力的態度や罵言 も認

められた,MRIでは前頭葉,側頭葉の萎縮が認め られ

た.95年 (60歳),意志疎通不可,自発連動消失,全身性

myoclonus.rigosr)astieit.V,仮面様顔貌.97年 5i-3

(62歳),死亡.全経過12年.家族歴では1世代 6人に痴

栄,2世代 4人に胃痛を認め,そのうち2人には痴呆 と

胃癌の両 万が認められている.

認め,肝に転移.中枢神経系を含め全身にカンジダ膿藤

が多発.脳垂 925g,大脳の萎縮は前頭葉お よび側頭葉

前方部に高度.組織学的には,前頭 ･側頭葉,島回,管

状回の皮質正,Ⅲ層の神経細胞脱落 と軽度の vacuola.-

tionが認められ,皮質下白質には高度の線維性ダリオー

シスが認められた.異質,基底核の神経細胞は保たれて

いた.病変部を含め,balloonedneuronや タウ陽性

の異常構造物は認められず,老人斑 も認められなかった.

考察 :本例は病歴から常染色体優性遺伝が示唆 され,

組織学的に fl･OntOtemPOraldementiaLFTD)の範

噂に属する症例 と考えられる,FTD では17番及び 3番

染色体にリンクしている家系が知られている.17番 にリ

ンクした家系ではダウの異常蓄積を伴 う例が多 く,最近

タウ遺伝子に点変異がある家系が報告され注 目を集めて

いる.奉家系ではタウの異常蓄積は認められず,ダウ遺

伝■T-の既報の変異もないことか ら,tauopathy を伴 う

番染色体にリンクしている家系 (Hum hJIoIGenet･1:

1625.19951では.50歳台 または60歳台前半に発症 し,

肉眼的に脳室拡大が強い息 大脳皮質に萎縮はあるが グ

1)オ-シスは軽 く,む しろ自質の萎縮とブリオーシスが

強い点で本刑と似てお i),さらに t.)alloonpdneuron

を欠 き,タウ陽性構造物,老人斑を認めないとい う点で

も共通 している.つまり,現時点では本家系はこの 3番

染色体にリンク している FTD に最 も酷似 している.

また,本家系では胃癌の家族内集積があるが,癌抑制遺

伝子 と痴呆の原因となる遺伝子異常の関連 という点から

も今後検討する必要があると思われた.
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図1 叱亡2年前の頭部 MRTTl強調画像.前頭骨.側頭懸(T)著明な萎縮と脳室拡大.

図 2 解剖時大脳.両側前頭葉の萎縮,

図3 前頭葉皮質組織所見 神経細胞の萎縮,脱落と,neuTOPilの租馨化 (HE染色)
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