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K.M., a schoolboy of 15 year日， whosepersonal and family histm下 isirrelevant, 

was admitted to our clinic on June 15, 1956, because of cerebellar gait and scanning 
speech. 

At the age of 12 years he began to haYe di百icultyin gait accompanied by 

headache, dizziness, vomiting and diplopia, which one ~・ear later diminished. At the 

age of 14 years his gait showed typical cerebellar ataxia, and speech became impaired 

and the hands grew tremulous. 

Examination revealed n~·stagmus, scanning speech, intention tremor, cerebellar 

gait, increased tendon reflexes, BABINSKI responses and loss of abdominal reflexes. 

Iodized-oil-ventriculogram showed that the fourth venfricle was somewhat displaced 

backwards and the cysterna magna did not fill；自ndingssuggesting a tumor. 

Operation by Prof. Dr. ARAKI disclosed no tumor but a diffuse sclerotic atrophy 

of the cerebellum. Microscopic studies of the leaflets of the cerebellum revealed the 

destruction of the myelin sheath in the white matter which was replaced by glial 

cells and fibers. But the U-shaped fibers were not a町ectedand there were no signs 

of an inflammatory process. In the cortex the PuRKINJE cells ¥¥'ere reduced in num-

ber, and mild proliferation of BERGMANN’s glia cells was seen. 

This case remains undiagnosed, but clinically m叫’ belongto the group of mul-

tiple sclerosis. 

緒言

近年本邦に於いてp 多発性硬化症を中心とする所謂

脱髄疾患が，多くの神経学者の興味をひきp 神経学に

於ける重要研究課題のーっとなっている．我々は最

近p 第4脳室麗壌の疑いで関頭した所p 麗疹を認め

ーY，而も小脳に広範Eつ顕著な硬化病変のあることを
知り，試験切片の組織学的検索の結果P 小脳髄質に著

明な髄鞘脱落とグリオーゼの認められた 1例を経験し

た．現在本邦に於いてp 多発性硬化症をはじめ所謂脱

髄疾患の存否が問題にされている折柄，之に関連ある

ものと考えられるのも症例を報告してー資料に供L
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たし、．

症例

7.k.O清o,15歳，合，中ツt.
主訴：歩行及び言語障害

家族歴：父系祖父が胃癌p 父が胃潰疹，母が肺結核

にて司；亡．その他には特記すべき ものなし．

既往歴：生来健康. 6歳ツ反応陽転．幼少時高熱性

疾患に穣恵、したことはなく，叉種痘及び腸チフス予防

注射以外にp 狂犬病その他のワクチン類の予防接種を

受けたことはない．

現病歴：小学校3年生迄は成績も良く，級長を勤め

たこともあったが＇ 4年生 (10歳昭26〕になってよ

り急に成績が落ち，叉手工や運動競技が元来甚だ下手

であった．しかし生来楽天的な性格なのもそれを苦

にするようなことはなかった.6年生（12歳昭28）にな

った頃から，何時とはなく下肢をひきずり且つ開いて

歩くようになり， 同時に頭痛， H玄金，耳鳴を訴えp 屡

々日直吐を来した．又一時複視を訴えたこともあるがp

之等の愁訴は略々一年位で殆んど消失した．しかし歩

行障害は次第に増強しP 中学校2年生 (14歳昭30)

になった頃には踊瑚歩行著明となり，通学不能とな

った．その頃より全般に宙汁宇治－~，~くなったが，殊に言

語が緩慢で間取り難くなり， ス程々飲食物摂取に際し

むせるようになった．企動振顕に気卜lいたのもこの頃

である．その後歩行及び言語障害は漸次増強し，之等

を主訴として昭和31年6月15日京大外科第 1講座に入

院す．発病 ~：；，体温上昇，視力［＼＜’主p 難聴，握霊祭発作

等を来したことはない．

食欲：や h不振，

経隈・良好p

便通 ：便秘に傾く．

入院時所見：体格小p 筋肉及び及び皮下脂肪の発育

不良，顔貌や与無；。：状，意識明瞭p 智能略々正常，見

当識に異常はない．体温36.4°C.脈縛85至，整，緊張

良．血圧最高115，最低80mmHg.呼吸困難なし．頭蓋

正常．眼験下垂なく，験裂正常．陸孔は正円，不同症

なく，対光反射両側t＇＇、に1E常．右眼に内斜視を認めp
複視を訴える．側方凝視に際し両日民に水平性眼球振塗

を認める．又運動時右眼球に外転運動の制限が認めら

れる．両H民共轄核反射に異常はない．角膜反射正常．

視iカ： RV=0.9(-0.5D 1.0),LV=0.9（ー0.5D1.2〕．

両限に中等度の求心性視野狭小を認める. m~底には両

眼共に全く異常を認めない．顔面筋麻簿なし．発語は

甚だ単調p 緩徐p 断綴性で関取り難く，又多分にララ

誇 lallendの傾向がある．舌提出は右側に偏しF 且つ

舌の運動は行方に向かって著しく制限される．舌の搭

揚p 萎縮は認められない 吹筋反射正常．口蓋霊は右

方に傾きp 軟口量E正中線は発音と同時に右側に偏す
る．咽頭反射正，，；；；；

取時にむせ易い．嘆覚試験正常．難聴なし．頚部p 胸

部及び腹部内臓3 脊柱には特記すべき変化を認めな

い．四肢殊に雨下肢には一般に筋萎縮が見られ，粗大

力低下を認める．筋緊張の先進はなく p 筋強剛も認め

られない．腹壁反射及び提皐反射は両側共に消失．四

肢深部反射冗進し，左右差なし足間代が両側に認め

られる． 病的反射はp Babinski反射が両側に， Ross-

olimo反射が右側に証明される・ Romberg徴候陽性．

典型的な小脳失調性歩行を呈する．軽度ではあるが両

上肢に企動振頗が認められ，上肢の微細な運動にも明

らかに障害が認められる．指鼻試験段ぴ指指試験は両

側共ゃ、拙劣，膝種試験は両側共に極めて拙劣，叉両

側にAdiadochokineseが認められる．知覚障害は全く

認められない．勝脱直腸障害も存在しない．頭部レ線

単純像に異常なく＇ IJf.<j~皮正常．髄液著変なく，血清及
び髄液の梅毒反応陰性. ill'.液， fま， r·i~tこ著変なし肝

機能検査も正常である．

沃度i由脳室湯量~fi斤見・以上の臨床症状より橋グリオ
ームが疑われI6月20日沃度油脳室撮影を施行した所，

沃度油の通過良好，脳室系は位置，形態に著明な変化

なしたピ脳室が全般にや弘拡大している．叉第4脳

室の形状も聞各々正常て，殊に底面には異常なく橋グリ

オームは否定されたが，天井,j：若干不規則であり，且

つ沃度油が大槽に移行せずp 第4脳室天井に関係した

腫疹が考えられた．尚この際注意すべきことは，側脳

室後角に鈍針を刺した際，脳実質が甚だ硬く，異常な

抵抗を感じたことであら．

手術所見 ：7月7El＇吸入麻酔，局所麻酔併用のも

とに，荒木教授執刀で後頭下関頭をなしP 後頭登認を

充分に露出観察した1ilj，小ifj，第4；ト：i＇.）＇，橋及び延髄

にわたって何処にも麗療を認めず，又大槽よ り第4脳

室深く迄ネラトン氏カテーテ’Liを’会易にj"if；入し得てp

術前の第4脳室天井部麗疹の疑診l上誤りであることが

判明した．而もこ〉に極めて特異な所見はp 両小脳半

球がJ並行、にわたって非常に硬いことである．鈍針をも

ってず判を試みると強い抵抗を感ずる．見た所幾分黄

色調が加わっているが，形状に変化はなく， Y..全作と

して多少縮小しているが，小脳回転の隊闘は著明でな

ら＼
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くF 萎縮と言うよりは著しい硬化病変である．構及び

延髄に於いては，祝日野の関係で小脳程明確にlt).）から

なかったがp 脳箆を用いて触診した感じはやはり硬

く，正常とは思われなかった．蜘網膜その他には特に

認むべき変化はない．そこで左小脳半球より試験切片

を採取し，手術を終った．

術後経過：家庭の事情で7月31日退院p 引続き大阪

日赤に入院しマッサージ， 電安課法等をそけ， 翌年（昭

32) 1月13日退院，以後は家庭に在って療養している．

術後は起立歩行不能となり，臥床安静を保つようにな

ってから右上肢及び両下肢に穆縮を来し，強いて伸ば

そうとすると激痛を訴える．その他I瞥眠性が加わり，

感情lよ多分lこ多幸性を示しp 又尿失禁がI見れ，次第に

衰弱の皮を婚しているがp 言語障害は術前に比して多

第1園小脳昔通貨の著明な髄翰H見、店主．皮質下
のU線維は良〈保存されている．

（箇鞠染色巣鴨法 x 17) 

小j凶鎚買の著l切なグリオーゼ．鎚

質分岐部に特に強いJ
(Holzer染色 金沢変法 ×17) 

少軽快しておりp 企動振頗は殆んど消失，叉四肢の腿

反射充進もそれ程著明でなくなっている．

組織学的所見：手術時採取した試験切片はp 左小脳

半球下半月小WlLobulus semilunaris inferiorの一

小部分である．ホルマリン固定後ZOμの凍結切片とな

い髄鞘染色（巣鴨法及び八代法、1,Holz巴r染色（金沢

変法）， Niss！染色（富山変法）， HX-E染色等を施し

た．先ず髄鞘染色では髄買に著明な髄鞠脱落が見られ

（第 I図）， Holzer染色でそれに一致する著明なグリ

オーゼを認める（第2図）．而jも皮質下の U線維は良

く保存されp 又グ リオーゼは髄質分岐部に u~いて殊に

著明である.NissJt11:0,では髄質跨細胞の増加が認め

られP 又il11'・E'I全にPurkinje細胞が脱落しF 同時に若

干Bergmann細胞の泊殖が見られるポp 各Purkinje

戸j刈mt止前小脳．

同刈！以 lL沿ノj、llf<i.
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第3図霊髄質修細胞の増殖並びにPurkinje納i 同対照 正常小脳．

胞の散在性脱落とBergmann細胞の
程度J削1'1. <Nissl染色富山変法 x 40) 

細胞のNiss！染色［~＜には著変を認めない（第 3 図 ； ，分 掛吋（大7），斎藤他；） （昭25），木村他叩（昭30）の各

子層p 頼経層には特別な変化なし叉鑑賞に於いても 1例及び中村他的（昭31）の2例，計5例を見るに過

血管周囲の細胞浸i間その他の炎症性変化は全く認めら ぎない．而も本疾患は比較的高年者に発病する もの

れない． でP 10歳台に於ける発病例としてはKeiller10lCJ926)

総括並びに考察

以上述べた臨床症状p 手術所見並びに試験切片の組

織学的所見より，小脳を中心に橋p 延髄ひいては大脳

にも及ぶ広範な硬化巣が推定されるが，以下考えられ

得る疾患を挙げて，い白例の；年rf!iにつきいさ》か考察

を述べてみたい．

先ず原発性小脳萎縮症は， Hassin ＇ ）が］j~ も合理的で

あると言う：.＼Iaric,Foix & Alajouanine2l (1922）の

分hiによると， 1) 黒内障性家族性ti痴に見らhる先

天性萎縮， 2〕 4、！『4性｝立伝リミ調症 （＇.＼Ia】・ic刊，，〕に見ら

れる2毒縮， 3) 後ヲ、y
るものとしてP Atrophi巴 olivアo-ponto-cer昼belleuse弓〉

<Dejerine & Thomas〕， Atrophiecfrebel!euse 

tarclive a pedominance corticaleつ＜Marie,Foix 
& Alajouanine) 及びDyssynergiacerebellaris 

myoclonica'll (Hunt）等が挙げられる．之等筑也、の

臨床症状は相互に極めて類似しp 遺伝的素因の有無或

いは発病年令書事を基にして臨床診断の決定される場合

が多いがp 本症例の場合更に手術所見及び組織所見よ

り判断してp 先ず第一に挙ぐべきはオリーブ・橋・小脳

萎縮症Atrophieolivo-ponto-ce1・ebelleuse(Dejerine 

& Thomas）であろう．牛；4)'..IJ:!.I土極めてf'r1iなもので，

Arndt·;l(J894）以後現今迄の昨 J~な報告例l士30例に満

たず， 4::n；に lj~ いては剖検を伴う確実な報告例は藤

の14歳 支ひNoica,Nicolesco & Banu11l (1936）の17

歳があるがp他はKeiler10〕，Maas& Seherer1"l(1933), 

Guillain, Bertrand & Thurel1勾 (1933),Hassin & 

HarrisHl (1936）等20歳乃至30歳台の発病例を除き，

殆んど総て40歳以後の発病であり1 ；~，.； 14；にlj＇.：ける 5例

も総て発病年令は40歳以後である．本症例の場合，臨

床像その他は甚だオリープ・橋・ノj、脳萎縮症を恩わせ

るが，発病年令が12歳で余りに背可に過ぎ，この点lこ

本岐屈を考え ；~上の大きな疑問がある．尤も藤 J11n】

（昭30）は12J歳にして発病した l例を報告しているが，

剖検によって確証していない．

次には小脳性遺伝失調症C¥JariC' 'f;'i）が挙げられる．

之はその名の示す如く濃厚な遺伝性疾患であり，又脊

髄性遺伝失調症（Friedreich雪りに比し晩発型で多く

20歳以後屡々40歳～50歳にして発病することが一つの

大きな特徴とされP 辻村山〉（昭31）によると本邦に於

ける発病年令の平均は26.5歳であら．原発性小脳萎縮

症の中では最も頻繁に見られる疾患ではある ，仏木•lil:

例の；場合著者は3世代にわたって’示系を調査したが遺

伝的素因が認められず，又発病年令の若過ぎ’る点を考

え合わせると，小脳性遺伝失調症と診断するにl土日：1~：~
せ~るを j~Jない．

その外黒内陣性家族性白痴に見られる先天性萎縮は

論外として， Atrophiecerebelleuse tardin' a pre・
dominance corticale r 1¥Iarie, Foix & Alajoua-



脱髄性小脳疾患の l例 779 

nine）及びDyssynergiac:erebellaris myoclonica 

(Hunt）に関しては，前者はその名の示す如く50歳以

後の高年者に発病し，特定の皮質に限局してPurkinje

細胞の高度の変性脱落を来す民恵、であり，後者l主変性

が歯状核系統に限局したものでP 本症例とは先ず無関

係である．尚脊鎚性遺伝失調症（Friedreich型）に極

めて類似した Spino-ponto-cerebellare Heredode司

帥neration•~l rl¥!enzel），或u、は小脳皮質の萎縮が原発

で他は続発変性と考えられる Atrophieolivo・rubro-

c?rabelle-use1勺（Lejonne& Lhermitte）等の記載

もあるがp 之等も活＠：する必要はなかろう．

原発性小脳萎縮症以外には，例えば神経梅君主殊に幼

年性進行麻湾，脳性小児麻痔， Parkinson 氏病，

Wilson-Pseudosklerose群p 中枢神経の血管障害性疾

患J 蜘網膜炎等Ii，改めて述べる迄もなく本症例に関

する限り臨床的に容易に否定される．叉虚湯は開頭の

結果否定されたが，念の為試験切片の組織標本を作る

際，同時に対照として典型的な橋グリオームの剖検例

についても小脳の組織学的検索をなし，本症例とは全

く組織像を異にすることを確かめた．

かくして以上のような小脳に於ける系統的並びに非

系統的疾患が除外されるとすれば，こ hに大きく浮か

び上って来るのは所謂脱髄炭層、でありp 恐らく本症例

はこの範騎に属するものと恵われる．今日脱髄疾患の

定義は漠然としており，又脱髄疾患相互の関係乃至異

同について尚不明の点が多いが，こ、では一応今村川

（昭30）の提案に従ってp 原因不明の脱髄疾患を

a）’多発性硬化症p b) 視束脊髄炎（Devie氏病） ' 

c) 原因不明の急性散在性脳脊髄炎p d) 臨床的に診

断困難なものp に分類しp 以下順を追って考えてみ

る．

先ず多発性硬化症であるが，一般に散在性脳脊髄炎

と呼ばれるものをも今村はこの中に入れて甚だ広義に

解釈し，これを更に病栄の部位及び経過によって種々

の型に分かつのが今日妥当であるとしている．何れに

せよ多発性硬化症乃至散在性脳脊髄炎と呼ばれるもの

はp その特徴として病巣の多発性と寛解の 2i!:iJ.J：強調

され，今日本邦に於いてもこの立場より見直されてい

る．しかし本症内の場合は多発性硬化症の言わば慢性

進行性小脳々幹型と解すべき特殊な例でありp 而も古

典的ななIi~ ＇、 ての所川Ch日rcol,'•Tr ias をそなえてL 、る．

先に挙げた木村他廿及び中村他的．の症例の如く，生前

多発性硬化症が疑われたがp 寛f鮮が認められず，剖検

によってオリープ・橋・小脳萎縮症と診断された例が

ありp 又祖父江他刈 （昭31）も小脳症候を主徴とし著

明な寛解の認められない症例を挙げて論じているよう

に，このようなものを果して多発性硬化症と言い得る

かどうかはp 今後の検討に待つより外はないが，三浦

教授21) （昭31）の言にもあるように，少くとも小脳症

候は多発性硬化症の診断に］j主も重視さるべきであり，

本症例も一応臨床的には多発性硬化症に属すると考え

るのが比較的妥当であろう．

次に視束脊髄炎（Devic氏病）及び原因不明の急性

散在住脳「f悩公は，前者は視力障害及び脊髄症状を主

徴とするものであり，後者は著明な炎症々状を示すも

のに今村は限定しており，本症例とは可成り趣を具に

する．

最後に臨床的に診断困難なものと言うのは，一般に

汎発性硬化症22)2~） 2•）と呼ばれるものもその大多数

は遺伝性家族性炭患であり，之に属するものとして

Schilder] ¥)1<j!i), Pelizaeus－~•l Merzbacher"7l氏病p

Scholz氏病刊， Krabbe氏病却＞， Greenfield氏病問，

Bal6氏病川等が挙げられている．何れも極めて稀な疾

患でp 本邦に於いては剖検を伴う確実な症例は，その

最も代表的なSchilder氏病のみがp 稲田町（昭9）及

び五島他刊（昭29）によって僅かに 2例報告されてい

るに過ぎない．而も之等の筑曹、は総て大脳に於ける広

範な脱髄を主病変とし，小脳に於ける脱髄はその際超

く附随的に記載されているに過ぎずp 本症例を汎発性

硬化症に結びつけることは困難である．

以上各種疾患を挙げ簡単な考察を試みたがp 要約す

るとP 発病年令の点からオリープ・橋・小脳萎縮症の

診断がつけかね， 一応臨床的には脱髄疾患に属し，殊

に多発性硬化症の小脳々幹型と考えるのが比較的妥当

のように恩われるが，既述した通り，本症例は臨床症

状に加うるに手術所見及び僅かに試験切片の組織所見

があるのみで，翻j検による中枢神経系の系統的組織学

的検索を欠く為（.：，この際、は速断を差控え，確実な診

断は将来問機な症例の発表を期待して推断すべく，本

邦に除ける脱髄民患の様相を把握する上のいさ》かの

参考迄にp そのー資料として報告するに止めたい．

結 語

I) 15歳の男子p 歩行及び言語障害を主徴とし， 沃

度油脳室持影で第4l)i.<'1主MiJおふもtわれたが，開顕によ
り腫湯を認めず，而も小脳に広範且つ顕著な硬化病変



780 日本外科宝函第26巻第5号

のあることを知払試験切片の組織学的検索の結果p

小脳髄質に著明な脱髄とグリオーゼの認められた l例

を報告した．

わ いII：例の診断に，，，いて若干考察を試み，一応臨
床的には所謂脱髄民恵、に属し，平去に多発性硬化症の小

脳々幹型と考えるのが比較的妥当であろうと結論し

fこ．
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