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図 2 剖検時俳腰神経. 有髄線維の著明な脱落と再生線維が散在してい

る. トルイジソブルーサフラニン液色,×530.

二次変性を認れ 小脳白質も溌明化していた.脊髄側索

と後索は変性し,練板神経節は保たれているものの,俳

腹神経では有髄線維の著明な脱落と再生有髄線維が.大

腿神経では segnle11talに薄い髄鞘を持つ再生線維が見

られた.
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考察:泰例での菜摘神経障害は節性脱髄と考えられ,

中枢と末梢神経系の英通組成部分,MBPや MAGと

髄鞠染色の違いから何らかの原因による髄鞘脂質の障害

が病態として考えられた.

11.成人型G_&lt;M1&gt;-ガングリオシドーシスの1剖検例
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症例 :66歳.男性.

臨床所見 :7-8歳頃より徐々に構音障害,歩行障害

が出現.30歳頃より歩行不能,42歳時には発語不能となっ

た.54歳時の診察所見では短躯,高度LT)脊椎後･側琴,

開眼 ･挺舌困難.発語不能,体幹 ･四肢cT)筋緊張のirL進

とジストニア姿勢,四肢の渚関節の屈曲拘縮が見られた

常の約69,ら)により GMl-ガンケりすシトーシスと診断

さItた.全経過約58年で66歳にて死亡.両親は血族結婚

で同胞3名に本症が確認されている.

病理所見 :肉眼的には尾状核､被殻.溌昔球の萎縮が

見られ 小脳深部白質と視床内側核に陳旧性出血娘を認

めた.組織学的には尾状核,拒殻の′上製神経細胞の変性､

･しフ丁ストブ′し-陽性の蓄積物質が充満していた,視床

や溌蒼球.中脳赤核.大脳皮質.延髄すり-ブ核,脊髄

中間質などの神経細胞にも同様の蓄積物質を認めたが,

程度は線条体に比 べ て 軽 度 で あ った.また小脳では特に
虫部でプルキン エ 細 胞 の 脱 落 が高度で.I()rpedoも多
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図 1 尾状核L7)光顕所見 (Kluver-BaH･er;1敗色1

残存する神経細胞〔1り胞体内には青紫色iこ染

まる和粒状の溶解物質が充満している.血Ir-

50/Lnl)

掛 .Tf･兄では神経細胞(･7)胞附 加二不軽形のすIJ-(ミ,17/､好性

層状封入体が多数RLL-〕れ -iLIT;ぼ membrEnOuSCytOt)1こrimic

bod),を形成 していた.

考察 :成人型 GM1-ガンF/りすシト∴ シ-uT)剖検 報 合

は G(ll(1mこlll l､'による 1例(.rうんである.既知L7)症 例 上

比較するしそ二本例では蓄積細胞しり分布が広範であ上 ま た

蓄積細胞がF.7立たない′ト脳iこおいても高度の神経細 胞 の

変性を認めた点が時静である軸率例の換索から成人塑 GMl-

ガジグfjオシド-シスの病理所魔の多様性が示唆された.

図 2 尾状核cT)電顕所見

神経細胞の飽庫和己不整形のオスミウム好

cytoplasnlich(I(.lyを形成Lている.

〔附 議〕

小柳清光 し新大脳研標本七ン'1-日 本症例n中枢神

経系病変は.これまで報告 された成)＼型 GM1-ガングr】

ニ ス (甜 1著 A elaNeuropathol.82:ニi二il.1991)を鑑

別 す る た め , シ ア リダーゼ活性の検討をぜひお願いしま

チ .

本 症 例 の 尾 状 核,被顔をこぼ強い変性がみられるが,香

積 . 脱 藩 と も 小 型神経細胞で選択的に認Lt上汗)か.大型神

経 細 胞 は む し /lSPこ1re されている.二才‖二丈全く新 しい

指摘, と 思 い ます.
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症例 :死亡時別歳男性.党系観父母がいとこ婿.生後

数カ月から日光過敏性で皮膚の発赤,水癌形成を認め色

素性乾皮症と診断.精神運動発達は,｣､学校入学時までほ

ぼ順調でありたが,次第に成績tJT)低下 歩行の異常が認

約i二:)れ 16歳頃には重度の知能障害に加え.四肢(,')筋萎

縮 ･関節拘縮が進行,視神経萎縮.難聴.構音障害など

も認められたす且9歳時をこぼ全 くコミュニケ-ショソのと

IILない状態になり.そLり後嘩下障害が.Ll聞.肺炎で死亡.

剖検所見 :Nl)9し91上 頭囲 52clll,頭蓋骨t-')肥厚と

前頭洞の拡大を認ムⅥこ.脳董612g.入脳,脳幹,小脳

は釣 り合いを採って小さい.大脳皮質では高度の神経細

胞脱落と neuropilcり減少が.白質ではこ.ドま/'t性,高度


