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同様な報告Hがあり,Joseph病の構成病変のひとつと

考え～､,II I,.

② 検隔神経の所見は,再生像と考えられた中髄鞘の薄

い有髄線維も再生所見である可能性がある.このような

所見は本病では報告がなくその意義をこついては更に検討

を賓する.
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〔附 議〕

Jjも川 蟹 (桑名病院神経病理) 演者の御指摘の よう

に迷走神経の NodosaまG鉦 を拝見 しますと,脊髄後

駁神経節と同様に residuainodule(以下 RN)が【可成

り多数みられ, 奉例でも変性は明らかである,と考えま

す.

交感神経系では, 星状神経節について見ると, RN

は殆んどみられないが,satemteceilや Schwanm細

胞の単位面番当吟の密度が増加している印象を受け,や

はり変性があるものと推察致 します.

なお号その他をこ興味深く思ったことは,r交感神経幹｣

と記された標本を拝威したところきその神経節の1部をこ

RN が散見されたことです.これまでの私の経験では,

交感神経節では,変性があつても RN ははっきりしな

いものと思っておりました.交感神経幹で泰例のような

所見の経験をお持ちの方がおられたら御教示頂きたい.
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症例:65才,女艶 家族歴 :父親と同胞7人中2人をこ

同症状あり. これまで本邦で joseph病として報告さ

れた家系との閑適はない.1975年 (52才)歩行障害,

手指の巧赦運動障害に窺づ宅.54才新潟大学神経内科初
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才両下肢の感覚障害は更に感化 58才新潟大学神経内科
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ド ),病的反射 廿 ).両膝以下の堂知覚低下を認める.

と考えられた.その後は,飴射こ歩行障害が増鼠 63才

頃より寝たきり状態.肺炎 書敗血症を併発し,且988年

1月8Ef死t.全経過13年.経過軌 錐体外路症状や自

律神経症状には気付かれていない.

剖検所見 Nl(88):脳還 (固定後)104触 脊髄渡膨

大部には2.9×1.5×1.8cm 大の Lipomaが付着 して

いる.組織学的に,高度の神経細胞脱落とダリオ-シス

那,淡蒼球 ･特に内節,視床下核,橋鼠 歯状晩 勧限 ･
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舌下･前庭神経核 ･迷走神経背側核にみられる,中等度

の変性は黒質,赤核,青斑核に,軽度の変性は下オリ--
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･/L桟.小脳皮'FiにLJl∴.ナ巨工 人脳乾札 被殻. 尾状核に

著密はないさ脊髄では,前 ｡後脊髄小脳路チ後索,タラ-

タ柱,前角に変性がみられる.皮質脊髄路,中間質外側

核は保たれている.前眼 中複眼 ｡緋胸神経竣)著明に変性

してし､;::､.吏;∴ 黒賀 ･吉蟻桟 ･迷'L神経.背側核 ･交感

神経節と広範をこLewybodyが認められた.

考察:本症例の病変分布は jos叩h病に舎致 し 認

められた封入体は Lewybodyであった.これまで報

告された jr)seph病の車で,本症例C)様に広範に Lewy

bそうdy酌豊豊鳥貌を伴った例はなく,極めて興味深い症例と

思われた,

〔解 答〕

茂木轟司 (木戸病院神内) 泰症例の Lewybo軸 は

a経im鑑に伴って出現 Lて くる程度を越え,より広範で

あると思われ 蔑豪であると考えた.

3) 生前 ALSが 疑 わ れ ,一 次 ･二次運動神経系に加え,網様体系.前庭 脊 髄系 .

脊髄舶脳系, 錐 体 外 路 系などの変性をみた i例
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臨床経過:死亡特別才男性.家族に精神神経疾患 な し

198禎年5月 (死亡 2年 5カ月前)進行後の四肢 8顔面

の筋力低下出現. 7月,筋萎縮と fasciculation,深部

反射低下.病的反射なし 8月,軟口蓋挙上不良と神経

原性筋萎縮.CSF:細胞数 1鳥 蛋良質 215mg/dL 陰

萎.非定型的ながら ALSが疑われた.ま0乱 人工呼

吸器装着｡gloveandsto洩ingtypeの hypes血esj瓦

hypalgesiaを認める.11札 深部膝反射全て消失.四

肢筋収縮なし 且985年8月,atoniebladder.12月,Hor00

mer症候群.旦986年4月,眼運動上転制限あり,1カ

月で上 書下転の高度の制限となる.相月肺炎により死亡｡

経過中錐体路症状,不随意運動,痴呆は認められない.

病理形態所見:剖検 〔N46(86)〕時男炭塵は 1260官.

肉眼的に橋 ･延髄被蓋と,延髄錐体の著明な萎縮をみる.

組織学的には予以下に示す脳幹予脊髄を主とする広範囲

にわたる変性を認める. 1)-挽 ･二次運動神経系 (図

1う.押倒L:･lJt'唖iL､変性.tミ(-I/細胞Ll'_Ll(t'､Illい1川-(､Orlい＼

神経細胞の脱落と脊髄前角,顔面神経核,舌下神経鱗な

どの神経細胞の完全な脱落.2)脳幹網様体 (図 4),お

よ汎 その頭側及び尾側-の延段である不確帯,脊髄中

間灰白質 (図 l)の変性.3)橋と延髄の網様体脊髄路

ニ:i--ロンに強力な興奮性入力を送るとされる予室頂核ラ

上丘,大脳皮質運動野 ｡運動前野の変性.射 前厳密髄

系の変性.5)タラ--ク榛 く図 3),副樫状束核,脊髄小

脳路など,脊髄小脳系の変性.6)眼筋運動按,オスフ

接 (図 2)の変性甲7)澄驚 く図 5),淡蒼球,ルイ体,

歯状核など錐体外路系の変性.郎 未櫓知覚神経系の変

性 (図 6).9)Bufljna小体は認められない.

本例の病変分布は ALSの範囲ではとらえきれない

ものであり,上記 した広範な系統を---次性に障害する,

まさに特異な多系統変性症である可能性が考えられた.


