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には再現性なし 歩行不能,寝たきりとなり肺炎を併発,

1988年5乱 再 入院.除夜胃硬直姿勢.無動無言L叫,-A

年12月に町亡.

剖検所見 :N36し'00).脳重 1.ll)()ど.前頭葉.海馬.

海馬傍回.視射 勺側核,橋被蓋LT)萎縮.溌昔球は褐色調.

黒貫Lり高度Lr)色素脱失.組織学的iこく･よ,(1)溌茸球,盟

質,線条休人型神経細胞の高度tI)脱落. 卜丘.橋脚被蓋

核に中等度.視沫下枝.青斑核,て 1'ilJL卜核に軽度の

神経細胞脱落.(2〕視床 下 部および視床前 ･内側核の高

度(二')神経細胞脱乳 (3)前 頭 葉,帯1郁乳 島【乳 房桃核.

小体較損L,T)封入体を小数 認 め た (図 21.(･/Il前頭葉お

よび側頭葉,上記Ll)基底桜,脳幹諸核に神経原線維変化

が'レ数たがと､)広範に出現.これは約 12-15nm 径 L/T)

本例LJ)病理組織像は,これまで eortieobasaldegL,h e -

r(･ltion (1㌧r(､hNeuro11tS:20-33.1968:ACT_aNeur oI

patho181:89--94,1990)として報告 されてきた症例

群〔･'〕そ畑 こ板机する. しかし.本例の基底核 ･脳幹病変

は Ⅰ~ちr)と頓机するものであ･').こかまでの cortieobasこJ

degpnerL,ltion Lり報告例とはやや趣を取にし,PSPと

LI')異同に関 しても郵味あるl例とI考えt､-:､わた.

〔質 問〕

坂尻顕- (畔･潟病院神経内科I Cortieot〕asaldegene-

mti｡Ilの臨末像の特徴と_されている様な henlipaI･kirlSOnism

が初期に認められなかったか,また病理像でも累質線条

体糸に 1at.eralitITが机 ､か.

〔解 答〕

若林孝- (新大脳研究神病l 臨床症状および病理組

織像に lこitel･alityは認め吊 再 せんで した.

〔附 講〕

巻測隆夫 し犀潟病院神経病理1 1989年 Gibbi-･=,が報

菩･Lた col-tieobasaldcge【1(n;ltionに臨床及び病理的

不随意運動で発症 し.脳の肉眼所見では 薬性萎縮より

も さド一に限局性tT)脳回の萎縮が頭削甘隼 に 認められ.光輔

で は ncurofilametltの蓄積で巨人に瞳人 した ballo()∩(さd

部 の 神経原線線変化はPSPのそれとは異なり粗大棒状

の形を呈 していました.Cortieobasaldege【1erこltionは

1つの疾患カテゴリ-であると考えます.

1 6 . 臨 床 的 に a k i n e s i a を 主 徴 と し , 病 理 学 的 に P i c k 病 と 考 え ら れ た

1剖検例

横尾 英明*,平戸 純子*,佐々木 惇*

中里洋一*,小山徹也**,狩野忠雄***
*群馬大学医学部第---･病坪

約 同 第二病理
***狩野脳神経外科

症例:6(げ .男性.物忘れ 感情失禁で初発 し.さ上､一一

に知能低卜 錐体路徴候 , 錐体外路徴候を伴う著明な

LlkinLISiこlが加わり, 2年後には歩行不能の状態にな･').

約12年LT)経過で死亡 した.

剖検所見 :脳重量 850g.前頭葉眼蘭画や側頭陸を主

体に,前頭華雪醸面,側頭葉.円軌 尾状核,被殻,溌昏

球,現株下核,扇桃体.中脳.黒質､橋底部iこ強い萎縮

があり,頭頂嵐 後頭葉,視床をこ軽度の萎縮を認めた.

大脳割面では半卵円中心の高度n萎縮と脳室(Tl著明左拡

大が見l､)わた.

り,萎縮の程度と比較すると軽度ではあるがダリオーシ

スを認めた.大脳白質にはびまん性に有髄線維の減少と

ダリオーシスが見られ 内包,大脳脚,檎,延髄錐体に

至る錐体路の変性が特に顧著であった,

ニ:i-ロン内には硝 [一様で且つ噂銀性L:')封入休が丁ン
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図 1 前頭雫.側頭車の繋仕事師を認める.特に前

頭葉限窟面と蘭留頭複の萎縮は著明である.

モン角,扇桃鯨 大脳皮質 (m---V層lには阜数.尾状

核, しンズ核.視床iこは少数認めZ㌦れた.免疫組織化学

的にこ(Tl封入体は neu1-OfilこullL,nt(Nn ,lJン酸化 NF

に対する抗体に強く反応 し,A,IAPsには軽度に反応 し

たが PHF.tubulill.ubiquitin,actiniこぼ陰性であっ

た.封入体LTl電顕像は NF またはそかよ;)太い線維状

構造と細胞内小器官が様々な比率で混在 していた.時に

その内部に平野小体相似LT)結晶状構造を含むもLT).同心

円状構造を巻き込んだもの,教練常粒の付着 した細管を

伴うものなどが認められた.

考察 :本例は Piek病L'T)geneI･alizedval･iantLMunoz-

Garcia,198弟 の範噂に入ると考えられるが,臨床経過

と封入体の微細構造に非定型的所見が認められた.
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図 2 ニ:,:一一ロン内に硝子様の封入体を認める.

ド ンモン角,H.E.染色1

〔附 議〕

中里洋一 (群大第----病理) 特有な臨床症状と大脳の

華性萎縮を特徴上する Piek病毒こは､古典的な Ⅰ〕ick病

と こItYPic(d 佃野兄の日立-1『粁Ileralized ,ヽ'viLTultの Piek

病』があります.後者が霧の意味で Pick病であるか

否かは別をこしても,それがあるまとまった疾患単位を成

す様をこ屯考えられます.演者が報告 したこの症例も,そ

の様な疾患単位をこ属する症例であろうと考えております.

生田房弘 (新大脳研登仲店1 有職水銀中毒などで選

択的に犯される側王清華L71構回が本例では経常に近 く残っ

ている点では,将来本症例の病巣発現機序を考える上で

示唆にとむ所見かも知れない.


