
第18回上信越神経病理懇談会記録

図 2 淡蒼球 (H-FJ染色1,内節.外節ともに中等

度の神経細胞脱落と,著明なミク四ダリアの

増生を認める.

Clarke柱に変性を認めたが側索.中間質外側核は保た

れていた.上腕二頭鷹に著明な神経原性鷹萎縮を認めた.
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考察 :本例に認掛 ､'わる大脳皮質,線条体,視床.小

脳皮質の病変は､従来 Maehado-Joseph病 (以下 MJD)

では保たれるとされておE･),無酸 素性脳症の関与が考え

tT.-れる.臨床所見及び溌蒼球一視床下核,脊髄等の病躍

所見より本刑を MJD と診断 してよいものと考えた.

〔附 議〕

山田光則 (新大脳研実神病) 本例の大脳.小脳皮質

の病変は虚血に起因 した変化と考えたく思います.こIl

を考唐 しますと.本刑の病変の組織像およびその分布は,

これまで h:tachado-Joseph病として報告されてきた症

例群に･･一致するものと思います.

生田房弘 (新大脳研実押病) 本例iこおけるいわLJ)る

無酸素性脳症の発現は,本例の鳥距野や満回の病変は他

の皮質よりむしろ弱いことから,純粋な酸素のみの欠乏

による病変ではなく,乏血状腰E･こおける変化上考えたい.
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症例 :死亡時66歳男性.1967年 (42掛 .構音障害で

発症 し,四肢蘇峰に進行.翌年,筋萎縮性側索硬化症と

診断され 当院内科入院.1971年,気管切開施行.1972

年6月.人工呼吸器装着.1973年.眼球運動障害が出

現 し徐 々に進行.1989年かi,L〕神経閃性勝耽.1991年 9

月14Fl,腎不全が頃円で死亡.経適中に････適性の福崎を

認めた.死の直前まで,妻を介 して意志の表出が可能で

あった.神経学的i･こ(:L 全方向の眼球運動制限,額面筋 ･

苦の厳萎縮と筋力低下,四肢完全麻痔と深部反射消失,

Babinski徴候陰性.神経因性瞭靴を認めた.

病理所見 ･'脳素量は 1.lL-･10g で.前頭章にE]tr/-)大

脳全体ハ萎縮を認めた.大脳皮質.特iこ前頭葉で神経細

胞の萎縮と neuropilLT)溌明化を認めた (図 1).前中

心回で Bctzの巨細胞は消失 していた.舌下神経核,逮

走神経核,額面神経核,三叉神経運動核の神経細胞減少

を認めた.外転神経核.動眼神経核の神経細胞減少,小

脳の Pu洩inje細胞減少は軽度であった.脊髄は前後

に偏平化し,前索と側索に著しい病変を認めた.前角神

経細胞減′山王,頚髄 ･胸髄iこ著 しく,腰髄 ･仙髄には比

較的軽度であった. '/ラー ウ柱,中間質外側核,Onuf

核 し図 21は保たれていた.

考察 :従来の長期生存例の報告では,病理学的に広範

な病変分布が指摘されてきたが,本例は長期呼吸器管理

下でも,筋萎縮性側索硬化症の病変分布の特異性が保た
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図 1 前頭秦変質.HE 染色

基本構築は保たれている.神経細胞の嘗綿

と neuropilL')ip:klljllヒを認める.

図 2 第2仙髄. KI3染色

前角しり運動神経細胞は減少 しているが.

Onuf核に神経細胞Lr)脱落はたい,

わる可能性を示唆 した.また.脳萎縮の 原 因 と して 長 期

経管栄養の影響が否定できなかった.

〔質 問〕

柳滞信夫 し信大第三内科1 従来筋萎縮性側索硬化症

は.-.一次,二次運動こ:i-･･--ロンの系統変性疾患として知 Lt,

れている.た しかに他のいわゆ る変性疾患,例 えば

Pal･kinson病.AIzheime1-病､脊髄小脳変性症が長い

経過の中で病変が全脳にひろがっていくのに対 して A⊥S

はかた く加･こ硬性の場が限局しているようにjLえる.本

当にそ うなのか病理(I)先生方iこお教えいた ゞきたい.

〔解 答〕

化症 (ALS)では.充分な呼吸管理 下で長期生存 し得

た 症 例 が示す運動ここ:i---rlン糸を超 えた広範な変性所見

長 期 延 命 例 においても.運動二,i---1 ･7ン糸にL7)ム病変が

限 局 す る こ ともあ り, これまで AIJSと して きた疾患

が ひ と 一 p) LIL_)Clinicalentity かどうか疑問視されている

と こ / )です.

こ(.r)問題とは別に.多数cT)孤発性 ALS を細胞定嵐

的に検索 します上 脊髄 ウラ-1!7柱や中間質外側核iこお

経細胞は消失 してい くようです.ALSでは,極めて緩

るものと思われます.

〔附 議〕
小柳清光 (新大脳研標本センター1 本症例の脳幹,

脊髄では,alltel-iL)I･Il()1-llCellなどの nl(一tL)rtleur()∩

iこLT)LIL脱落が認め iL-)かたが.それ以外の systelnでは

ほと人ど病変がふ(.〕ナ豆こい.このことは本症例のような

長期経過例であ--.,て も,いわゆる典型的 ALS病変に

ととまる例があり得ることを示している.

大脳萎縮を示す ALS を,本年信楽園病院解剖例で

経験 した. 人工呼吸器+人工栄養というとり合せで,微

量金属など.大脳萎縮を来 L∫)る要因が考えに)れないで

しょうか.

武田茂樹 (新潟脳外科病院病理) 2L/1年の長期にわた-)

たに しては病変はむ しろ保たIllている.その意味では,

現在問題にな--､ている "ALSieSPirator長期生存例''

の病変 (病変分布が広範で強い)を考えていく上で示唆

に富む例と考えます.


