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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
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図 卜a 異質赦密帯,高度の神経細胞脱落と牒症
H.E.×140

図星-b 被患,尭型神経細胞は認められない
H.E.Xl()0

C')謬症が認めiT.,わた.異質では,paranigralisか之､)赦襟

帯 dorsoinediaい7)領域iこ強調される高度の神経細胞脱

落が認めら.1.1た (図 卜a上 被殻では,謬症は軽度で小

型神経細胞はよく保たIlていたが.大型神経細胞はほと

人ど認枯らIlなかった (図 1-b上

小脳では torped(‥′f)形成を伴った PuI･kinje細胞の

脱落と,凝粒細胞の脱落が認められたが,BeTgmann

ゲりTの増生は比較的軽かった.そC')他iこ,h:･leynert

核.青斑核,縫線核,脊髄後角など,広範に神経細胞脱

落と済症が認められた 亡国望).老Å斑や神経原線維変

化は認められなかった.脊髄前 着後観では有髄線維の脱

落が認められ,後観神経節,交感神経節をこも高度の変性

が認められた.

考察 :本例の神経細胞の変性 ･脱落n分布は,aging

iこ伴うそれと煩似しているようiこ思われた.つまり.人

脇 8小脇皮質,黒質などはその程度は強く,下オリ-プ

核,動眼神経核などでは軽い.Agillgの原因として l)NA

の複製とその儀擾異常も考えられており,一方,色素性

竃
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図 2 神経細胞の変性 ･脱落C')強さとそL7)分布

れている.本症の神経細胞の変性 ･脱落は.agingの

機序を考察する上で興味あるものと思われた,

〔附 議〕

小川 宏 (桑名病院神経病理) 私共が1974年に当脳

研で経験 した剖検例の19才男性IN16(74)-と本例を

対比し,若干の所感を申し述べさせて頂きます.

1 .2症例の臨床と病理は概括的にはよく類似してお

ります,2.但し,相違点もあり,その1つとしては,

臨床的に.N16(.741は,当時,主治医の長島忠昭先生

か{'お聞きしていたとこ7)では.知能の発達が悪く,7-

屋へ行き,欲しい物を手で指して交換 して貰って来る位

知能発達は可成り良く.小学校入学時までは順調であっ

た由であります.ところが,病理学的には,演者の御指

摘で.大 ･小脳白質内に異所性 IleLIrm一が本例では散

在性に可成り多くみられ,N16浮塊)では,みられない,

とのことであ;)ます.私も見せて頂いて,そう思います.

異所性 11etIr()tlが知能発達の正常に近 く成り得た症例
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で多くみられ,知能発達不良例でみられない点が興味深

く思わかました.3.類似点し')1つとして,演者も御指

摘のよ･W･=.1)神経系の変性所見はよく類似 しており

ます.例えば.その中で私も強調しておきたいことは.

(1).骨髄の健擬神経節のみならず,腹腔神経節などの

のことは疏浄神経系を含む末櫓神経系の変性が高度なこ

とを示 しております.(2上 板似点の第2とLて,中枢

禰艶系でも未櫓神経系でヰ).neuI･Onしけ変性像には cenl_ml

chrolnatOlysis(CCl が広汎にム:_)かます.この硬性

像は種々の疾患-JC',jJ--れ 非特異的た所見ですが,N16

(7小 では著明なるいそうがあり.当時,栄養障害性脳

症とLT)関係を強く考えさせられました.とこ71で.本例

では,時代も移E),中心静脈栄養が為さ,ll.栄養状態は

肥満に近い位,良好であった由であります.しかし病理

学的には CCは広汎に.7人上L)かます.こi'J)こ!二かLt).本

疾患にムLT:'れる CC は,単に栄養障害あるいは栄養欠

乏に続発するもし7)では)I.'Cく,本疾患の神経系の=変性iこ本

質的に共通 して出現する所見の可能性が強い.と考えLT.,

強させて頂きました._=鋸こ有難うござし､まLた.
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ィ.,･;/一:LIT/･いIL･.I.:i L. ●̀‥ ･l:I. i'､ 丁‥
柳津
*

*****

****

症例 :死亡時53歳男性.本人を含む二日tHtil0人 し男性

5人.女性5人)に現出疾患があり常染色体優性過伝が

疑われた.28歳.=≠封:f障害で発症.38歳頃より杖歩行,

4O歳頃より構語障害,嘩下障害を白鼠 I､16歳,当科入院.

両側限険下垂,眼球運動障害,眼振,顔面筋.舌L7つ萎縮,

fasciculation,構語及び唖下障害,斜艶 四肢筋の朽緊

張低下及び萎縮,深部陛反射先進､両側 HこIbiIISki反射,

折人工呼吸器を使用した.53歳,肺炎で死亡.

剖検所見 :脳垂は 1,020g.前頭葉.′卜脳に軽度の萎

縮,橋を中心とする廉幹に高麗の萎縮を認め,洗脳皮質

では広範な第Ⅲ-Ⅴ層C･')層状壊死を認めた し図 1).派

蒼球は内節,外節とも神経.細胞の消失とブ1)す--一二-人を

認め,･そt7)程度は内節により高度であー-'た し図21).線

条体,視床では基質の租紫化と肥満型 でり丁の増生を認

めた.祝床下核は殆ど脱落 していた.黒質色素細胞,動

眼神経主核.滑車.舌下神経核.迷走神経背側核.歯状

核は中等度､Purkinje細胞は高度iこ脱落 していたが ト

オリ-プ核は保たれていた.脊髄では前角,脊髄小脳路,
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図 1 島皮質 (H-l･ミ染色工 皮質第tl--Ⅴ層では神

経細胞が脱溝 し,著明な肥満型 ゲりI''.新生
血 管 J)増 生 を 認 め る .


