
第� 4号 高11!: Huntington舞路病の病理解剖学的研究� -895-

Huntington舞踏病の病理解剖学的研究

千葉大学医学部神経精神科学教室(主任荒木直釘教授〉

高山富:犬�  

YOSHIO TAKAYAMA 

(昭和 33年� 9月4日受付〉

序

舞踏病を皮質下諸核，殊に線状{本と解剖学的に関

係づける考えは� Mey'nert (1868)の小舞踏病に於

ける研究に始る。しかして� G.Huntington (1872) 

により，遺伝性を有し，進行性で精神障碍を伴う舞

踏病が報告されて以来，その病理解剖学的研究が多

〈なされたが，その初期には皮質下諸核に於ける病

斐は閑却せられ，主として大脳皮質の病斐が重視さ

れた。その後� Jelgersmaが� Huntington舞踏病

の脳に於て尾状核の萎縮を，� A]zheimerが線状体� l

に高度の神経細胞脱落とグリアの増生を認め，こ� L

に運動増多の原因を求めるに及び，再び舞踏病と皮

質下諸核，殊に線状体との関係が注目され，この領

域の研究が急速に発展し，一部の諸家を除ぎ，線状

各症例の病理解剖学的所見

第� 1例近Oつo61才女�  

臨床所見概略.遺伝濃厚な家系に属L，第2例は

木例の従妹に当る。時として抑欝性となり自殺念慮、

があったが著明な痴呆には達しなかったもので，� 51 

才噴から舞踏病様不随意運動に気付き，その後典型

的な鐸踏病様不随意運動が全身に頻発し，頚部筋肉

及び下肢には軽い筋強硬がみられたの腿反射は活

溌。病的反射，知覚異常は認められなかった。

仁!'1-N8神経系の病理解剖学的所見

肉眼的.脳重量� 1150g。左半球に比し右半球は柏、

々小さく，前頭葉より頭頂葉に豆り中等度の脳廻転

の萎縮がみられる。額断面で、は内脳水腫が著明で，

線状体は高度に萎縮し，殊に尾状核頭に著しく，そ

体に主徴を認めるのが多〈の先人諸家の一致した見川の膨隆は殆んど消失している。大脳皮質は稿々狭

解となり，そこに著しい萎縮，高度の神経細胞脱落

とグリナの増生を認めている。

その他の錐体外路中枢の所見に関しては諸家の報

告は必ずしも一致せず，その愛化は線状体に於ける

如く恒常的なものでなく，且一般に軽度である。

大脳皮質に於ける病~も亦 Huntington 舞踏病

に通例認められるところであり，� Kolpinは前中心

廻転に仮性頼粒層を認め，� Terplan，Schroeder， 

Davison は殊に後頭葉に著しし、髄鞘線維の~牲と

グリア線維の増生を記載している。

醗って本邦に於ける報告をみるに，吉益の記載を

鴨矢とし，木村，杉原，荒木，緒方及び三田村，富

田，朱及び筒井，岸本，小泉，植松及び塩ス，大重

の各� 1例があり，何れも欧米に於ける症例と略々同

様の所見を記載し，線状体に最も高度の斐性が認め

られている。

余は恩師荒木教授より、本病患者� 7例の脳につ色� 

病理解剖学的研究の機会を与えられ，弦にその結果

を報告する。� 

く，皮髄界は幾分不鮮明である。� Luys体は柏々蒼

白。黒質，赤核，オリープ核は正常。青斑は色素量

が幾分減少してし、る。小脳は同半球略々同大であ

り，水平断面では右歯状核が柏、々小さく，小脳皮質

に異常を認めなし、。延髄，頚髄は肉眼的に異常を認、

めない。

顕徴鏡的.軟脳膜に軽い結合織細胞の増生がみら

れるが細胞1浸潤はなし、。大脳皮質の神経細胞構築は� 

略々保たれてし、るが，内主層は柏々狭くなり，神経

細胞のtl見落がみられる。それは前中心廻転及び前頭

葉にも認められるが，側頭葉に著明で，細胞構築も

幾分乱れてし、る。後頭葉は最もよく保たれ，神経細

胞の脱落は明らかでない。各脳葉とも神経純胞愛性

著しく，重篤安化を多く認め，脂肪蓄積のかなり著

明なものも多い。しかし前中心廻転では� Betz細

胞はよぐ保たれ，少数に僅かな~性を認めるにすぎ

性頼粒層は認めない。髄鞘染色では大脳皮質'1ず，仮

全般に繭漫性の髄鞘線維の減少がみられ，皮質の各

限局性の小脱髄巣がlに不定型な¥5層及び皮質下髄質古

存し，とくに後頭葉及び側頭葉に多し、。これらの脱
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髄込の境界は鮮!閃で，何回の髄 '\4~ ;fili~*ftには zt但 IV'j ら 経品111胞の]，13四に小空隙があり，その一間1]に安性 Lた

かでなく，叉血管との関係は必ずしも明らかでない。 神経細胞が壁在してみられる。軽いグリアの増生A 
Bielschowsky染色でこれに相当する病安は認めら 認められるが脂肪枕著は軽度である。

れず，且その部分に脂肪の沈著は証明されない。 キ見床.よく保たれているが神経糊胞に少数重篤~ 

Holzer染色ではか  Lる脱髄巣に相当する限局性の 化がみられ，脂肪の増多も認められる。

グリア線維の増生は明らかでないが，グリア被覆層 赤核.神経純胞脱落は明らかでないが，大部分の

の肥厚，第百層に殊に高度のグリア線維の増生がみ 神経細胞が変~IJ生し，グリアの増生も認められる。

られる。この様な所見はとくに後頭，慎il頭，島の各 前堤では尾側に著しい神経細胞蛮牲がみられ，線

葉に著しく，その第VI層では密なグリア線維網を形 維性アストロチーテンの増生も存する。

成し，皮質下髄質にも密なグリア線維網の形成がみ 黒質.神経細胞は幾分減少しているもの  L如く

られる。 で，少数メラニン色素の散出を認め，少数に軽し、脂

アンモン角は神経細胞構築はよく保たれているが 肪の増多がみられる。

神経却:胞の重篤菱化に陥っているものが多<，扇部 歯状核及び小脳.歯状核は神経紘胞の脱落は明ら

努!とに終葉に線維性アストロチーテン/の増生がみちれ かでないが，大部分が色素萎縮に陥っており，少数

る。 重篤~'fヒ，陰影像も認められる。髄鞘染色で著しい

線状(本の斐性は仁!ヰr~神経系各領域中最も高度であ ~化はみられないが， Holzer染色でみるとグリア

り，萎縮著明で，その程度は余の検索した全 7例中 線維網が密である。

ヌド例に於て最も高度である。尾状核，被殻共に髄鞘 /ト脳皮質に著 Lい斐化はなく， Purkinje細胞に

線維が減少し全般に明るくみえ，殊に線状体一淡蒼 空胞形成や萎縮の傾向を示すものを少数認めるにす

球線維の減少が目立っている。 Nissl染色では高度 ぎないが，小脳皮質~皮質下髄質に豆り限局性の脱

の神経前F胞脱落がみられ，殊vこノト神経細胞に著し 髄巣がみられ，髄質には瀦漫性の脱髄も認められる。

<，大神経細胞も亦脱落している。神経細胞脱落は Holze染色でみると小脳皮質で、はグリア被覆層 

の軽い肥厚がみられ，分子層~頼粒層に亘って軽いに著明であるの残存1]糠漫性に認められるが殊に吻担

する神経細胞は殆すどすべてが~性しており，とく 線維性アストロチ←テ yの増生が存し，皮質下髄質

に小神経細胞の震性が著しく，胞休が円く膨んで染 にはその増生著明で，繭漫性の脱髄のみられた部分

色性を減じ核の偏在しているもの，重篤斐化，陰影 には著明なグリア線維の増生が存する。

{象が多い。 Bielschowsky染色ではJj包体内線維が崩 脳神経核.動限神経核には神経細胞に脂肪の増多

壊して頼粒状に濃染しているものや神経突起の肥厚 がみられるが，舌下神経核，前庭神経核，顔面神経

を認める。グリアの増生も高度でノイロノファギー 核は何れもよく保たれてし、る。

もみられる。グリアの脂肪沈著も著明であるが脂肪 オり{プ核.軽い神経細胞の脱落があり，残存す

頼粒細胞は認められなし、。 Holzer染色ではグJア るもの L殆んどすべてが色素萎縮に陥り，オリープ

被覆層の著明な肥厚がみられ，その下に強い線維性 rr1には限局牲のノト脱髄巣がみられる。 Holzer染色

アストロチーテンが高度に増生してしら。血管壁に では延髄全般に高度のグリア脇椎の増生がみられ，

は脂肪沈著著明で，その周囲のグリアも亦脂肪含量 オリーフ守核には密な増生があり，オリープ門では殊

が増多してし、る。 に高度であるの

淡蒼球も幾分萎縮しており，その為髄鞘線維は柏 頚髄.前角細胞に脂肪蓄積がみられ，髄鞘染色で

々増多しているかの如くみえる。神経細胞の脱落は は著しい~，化はみられないが， Holzer染色でみる・

明らかでなく，その斐性は線状体に比し遥かに軽度 と全般にグリア線維の増生が著しく， Goll索，両

である。また線状体に比すれば軽度であるが線維性 担1]の錐{本側索路及び灰白質に著明で，殊に交連に密

アストロチ{テンの増生がみられ，殊に外節に著明 なグリア線維網の形成がみられる。

である。グリアや血管壁の脂肪沈薯も著しい。 第 2例 佐Oすo 55才女

Luys体，線状体に比し遥かによく保たれ，萎縮も 臨床所見概略.本例は第 1例の従妹に当り， 28才

明らかでないが，神経細胞は重篤菱化，陰影像，脂 頃左手のふるえるのに気付き， 2~3 年後前後左右に

肪含量増多の著明なものが多く，へマトキシリン・ 首を振る様になり， 47~8 才頃からは全身に不随意

エオジン染色で明らかであるが，殆んどすべての神 運動圧となり，全身殊に上半身に典型的な舞踏病様
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運動がみられ，手，肩，肘，下肢には軽し、筋強硬が

みられた。病的反射，知覚障碍はなし、。

中枢神経系の病理解剖学的所見

肉眼的.脳重量 1，100g。前頭葉殊に号寵部に軟

脳膜の浮腫と高度の静脈性欝血が存し，小脳ー下面で、

軟脳膜に線維性肥厚がみられる。大脳廻転の萎縮は

明らかで，とくに右中心廻転に著しい。額断面では

内脳水腫が高度で，線状体は高度に萎縮し蒼白とな

っている。淡蒼球は軽度に萎縮し， Luys体，赤核

に異常なく，黒質，青斑に色調の~化を認めない。

小脳は発育正常T，菌状核，小脳皮質に異部、を認め

ない。オリープ核も異常なく，脊髄では第E頚椎の

高さで、交連の背側に小出血巣を認める。

顕徴鏡的.軟脳膜の軽い肥厚がみられ，殊に後頭

葉及び前頭葉で、相、々目立ってしお。大脳皮質の神経

細胞構築は一般によく保たれているが，前頭，側頭

及び島の各葉では内主層に軽い神経細胞脱落がみら

れ，第E層に梢々著しい。前中心廻転では Betz細

胞は概ねよく保たれているが，各層に亘りグリアの

増生がみられ，殊に内主層に著しく，仮性頼粒層と

は断定し難いが，第E層の下部に処々かなり高度の

グリアの増生のみられる部分がある。前頭葉及び側

頭葉では第 I層は幾分厚く，空胞形成に陥った

Cajal・Retzius細胞の残存がみられ，各層とも神経

細胞の密性著しし重篤~化，陰影像等を認め，側

頭葉では色素萎縮も少数認められる。しかし後頭葉

なグリア線維網を形成している。

線状体.中枢神経系各領域中線状休に病安最も高

度で，萎縮著しく，全般に髄鞘線維が稀薄化し，と

くに粗大な髄鞘線維の減少が目立ち，全般に明るく

みえる。 Nissl染色でみると第 1例に比すれば幾分

軽いが，神経細胞脱落高度で，殊に小神経細胞に著

しく，大神経細胞も亦減少してしる。残存する神経

細胞は殆んどすべてが変~JI生しており，正常像を保つ

ものは認められなし、。即ち多くのものは胞体が稽々

円くなりグロマトリーゼを呈し，核が膨んで明るく

なっており，少数重篤~化，陰影像や大きく明るい裸

になった核が認められる。グリアの増生も著しく，

ノイロノファギ{も存する。被殻は尾状核に比し脂

肪沈著著しく，大神経細胞に脂肪の増多がみられる。

グリアには鉄頼粒の沈薯がみられ，一般にオリコ、、デ

ユ/ドログリアに著明で，血管周囲ではミグログリア

やマグログリアに薯ヒ L、。神経細胞は鉄反応陰性で

ある。血管周囲に細胞浸潤は認めなし、。 Helzer染

色では線状体，供蒼球の外節，被殻の周囲殊に尾側

にグリア線維の増生がみられ，線状休は全般に線維

性アストロチーテンの増生が極めて高度で、ある。

淡蒼球.軽度に萎縮し，線状体に比すれば蓬かに

よく保たれているが，内節には軽し、神経細胞の脱落 

がみられ，グリアの増生も著しし、。残存する神経細

胞は脂肪の増多著明で，少数斐性像を認める。線状

体に比しグリアの脂肪沈著著しく，稀に脂肪頼粒細

はよく保たれ，少数のものに愛性を認めるにすぎな、胞もみられる。血管壁に石灰沈著の著明なものがあ

い。大脳皮質の髄鞘線維は蹄漫性に疎慈となり，且

第 1例に認めたと同様の小脱髄巣が存し，後頭葉及

び側頭葉に著しし、。 Holzer染色では脱髄巣に相当

する限局性の増生は明らかでないが，全般にグリア

線維の増生がみられ，グリア被覆層は肥厚し，且各

層に亘って線維性アストロチ{テ y増生し，殊に第

V，VI層に著しく，後頭葉，側頭葉及び海馬廻転で

高度である。

アンモン角は神経細胞の脱落はみられなし、が，扇

部に少数愛性を認め，グリアの脂肪沈著も著しく，

脂肪頼粒細胞も存する。髄鞘染色でみるとこ斗にも

小脱髄巣が散在する。 Holzer染色では扇部に軽し、

線維性アストロチーテンの増生がみられ，終葉に稿

著々しし、。 、

皮質下髄質をみると髄鞘脇惟は繍漫性に疎緊とな

り，且主としてその上部に限局性の小脱髄巣が存す

る。 Holzer染色でみると線維性アストロチーテン

の増生著明で，殊に後頭葉及び側頭葉で著しく，密

り，稀に神経細胞の石灰化も認められる。髄鞘線維

は柏、々稀薄で全般に明るく，内外髄板も薄くなって

いる。 Holzer染色でみると粉状体に於けるよりも

線維性アストロチーテシの増生が高度で，殊に外節

に著しし、。

視床.ょく保たれているが，多くの神経細胞に脂 

肪の増多がみられる。

前堤は神経細胞脱落はないが重篤菱化などを認

め，線維性アストロチーテンの増生も軽度に存する。

黒質.赤色層が柏、々狭く，軽い神経細胞脱落があ

り，メラニ y色素の散出もみられ，グリアの増生も

存する。

小脳及び歯状核.歯状核は愛性梢々著しく，神経

細胞の脱落があり，残存するものは斐性著明で，空

胞形成などを認め，グリアの増生もみられる。小脳

皮質はよく保たれ， Purkinje細胞の愛性も著しく

ないが，皮質下髄質に軽い線維性アストロチ{テシ

の増生がみられる。髄鞘染色では著しい~化を認め
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ない。 脊髄も異常を認めない。

動限神経核及び舌下神経核では神経細胞に脂肪の 顕徴鏡的.軟脳膜には結合織性の肥厚がみられ，

増多著しく，グリア線維の増生も著明である。 新鮮な蜘妹膜下出血があり，殊に前頭葉及び側頭葉

オリープ核.~性著明で軽い神経細胞の脱落がみ で著明である。大脳皮質の神経細胞構築は一般によ

られ，残存する神経細胞はすべて色素萎縮に陥り， く保たれているが，側頭葉及び前中心廻転では第E

正常像を保つものは認められなレ。オジープ門では 層に軽し、神経細胞脱落がみられ，内主層は幾分狭〈

髄鞘線維が梢々疎となり，且少数の脱髄巣が存し， なっている。各層に亘ってグリアの増生がみられ， 

Holzer染色ではグリア線維の増生が著しい。 殊に内主層に著しいが前中心廻転に仮性頼粒層は認、

脊髄.前角細胞に脂肪蓄積の著しいものを認める められない。強拡大でみると第 I層には斐性した

他，神経細胞に著しし、菱化をみなし、が，髄鞘染色で Cajal-Retzius細胞がみられ，辺縁部及び血管周囲

側索の辺縁部及び後索の中央部で髄斡線維の稀薄化 にグリアの増生著明であり，叉グリア小結節が認め

が認められる。 Holzer染色で、は全般にグリア線維 られる。神経細胞の要性は第E層の下部以下に著明

の増生が著しく，灰白質殊に前角には線維性アスト で，重篤菱化，陰影像を多く認め，第百層，皮髄界

戸チーテンの増生著明で、あり，交連には密なグリア にはノイロノファギ{が多数認められる。しかし前

線維網を形成し，側索及び後索の髄鞍線維の疎とな 中心廻転で Betz来日胞はよく保たれ，叉軽い血管周

っている部分及び錐体側索にも著しレグリア線維の 囲浸潤の認められるものがある。神経細胞の脂肪蓄

増生が認められる。 積は年齢に比し薯しく，第E層には色素萎縮を認め，

第 3例西O辰O郎 36才男 叉前頭葉及び側頭葉には脂肪頼粒紙胞も認められ

臨床所見概略.父系 3代に豆り 6名の病者を有す る。前頭葉及び島葉には碗漫性に軽い髄鞘線維の疎

るもので， 28才応召中疲れると両手がふるえ，歩行 緊化が認められる。 Holzer染色による所見は第 1，

に際し多少よろめくことがあるのに気付いた。その 2例に比すれば遥かに軽度で，内主層殊に第百層に

後両上下肢及び肩に不随意運動がみられる様にな 線維性アス卜ロチーテンの増生が認められるにすぎ

り，次第に増悪し，言語障碍も加ってきた。精神的 ない。

には沈欝で怒り易くなり， 25才時梅毒を患し¥駆植療 アンモン角の神経細胞構築はよえ保たれてし、る

法を受けた。 が，重篤~化，陰影像を認め，グリアの増生も存 

36才当科に入院。入院時全身即ち両上下肢，顔  L，脂肪頼粒細胞も認められる。 Holzer染色でみ

面，頚部，肩，躯幹に豆り舞踏病様運動著し<，左 ると扇部に沿い軽レ線維性アストロチ{テシの増生

半身に精々著明である。筋トーヌス低下し，筋強硬 があり，終棄に棺々著しし、。

は認められない。病的反射，知覚障問はない。髄液 皮質下髄質にもグリア増生 L，前中心廻転，後頭4

はE常， ワ氏反応陰性。気脳術を施行， 4日後病室 葉などではグリアノト結節が認められる。 Holzer染

廊下に突然倒れ死亡す。 色では軽い線維性アストロチーテシの増生がみら

中枢神経系の病理解剖学的所見 れ，前頭葉，側頭葉で著しし、。

肉眼的.脳重量 1，350g。脳表面の出血著明で，右 線状体.神経細胞の脱落高度で，殊に小神経細胞

出血性内硬脳膜炎，右前頭葉及び頭頂葉，左側頭葉 に著しいが犬神経細胞も減少しており，残存する神

及び Sylvi脅の部分に亘る蜘昧膜下出血がみられ 経純胞は大/ト神経純胞とも殆んどすべてに安性著し

る。脳廻転の萎縮はないが，下後頭廻転の外側に出 く，胞{本が膨み円〈なり，グロマトリーゼを呈し，

血性軟化巣が認められた。額断面では中等度の内脳 核も膨んで明る〈なり偏在しているもの，明るく大

水腫がみられ，第'1， 2例に比  L軽度であるが，線状 きな核の周囲に僅かに原形質を認めるにすぎないも

体萎縮著明で，割面は幾分蒼白にみえる。淡蒼球は の，重篤~化，陰影像等を認め， Bielschowsky染

大いさ，色調共に略々正常。大脳皮質は略々正常の 色では胞体内線維の崩壊し頼粒状となっているもの

厚さを保ってし、るが，側頭葉及び前頭葉で、皮髄界が が多い。グリアの増生も高度でノイロノファギ{も

幾分不鮮明となっている。視床， Luys体，赤核は正 みられる。細胞浸潤はみられない。神経細胞には著

常。黒質，青斑も略々正常の色調を保っている ο小 しくなし、が，グ Pアにはかなり著明な脂肪沈著がみ

脳は幾分充血し，水平断を加えると小脳延髄腔に援 られ，血管周囲には脂肪頼粒細胞が認められる。鉄

血塊が存した。歯状核及び、小脳皮質は正常。延髄， 反応を行うと全般に弱し、自国漫牲の鉄頼粒沈著がみら
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れるが第 2例に比し軽度である。神経細胞は鉄反応

陰性。グリアの鉄反応も極めて軽度であるが，血管

周囲でミグログリアに稿々著しく，オリゴデ、シドロ

グリアにも全般に僅かに認められる。髄鞘染色では

粗大な髄鞘脇惟の減少が認められるが，吻側では線

細な髄鞘線維の巣状をなす増多がみられ，一見

“Status:m，armoratus"を想わしむる像を呈し，被

殻に著明であり， Holzer染色でみると全般に線維

性アストロチーテ yの増生が高度で、あるが，これに

相当する所見は明らかでない。

淡蒼球.萎縮は明らかでなく，神経細胞の脱落も

認められないが，グリアの増生著しく，全般に濃染

してみえる。神経細胞はよく保たれてお 0_，外節に

脂肪蓄積の精々著明なものを認めるにすぎない。グ

リアの脂肪沈著は著明で，殊に血管周囲のグリアに

著しい。血管壁の菱化は著明でな<，細胞浸潤もな

し、。レンズ核係蹄にグリア小結節を認める。神経細

胞には認められないが， グリアは鉄反応を呈 L， ミ

グログリア及びオリコ、、デンドログリアに明らかで，

血管の周囲ではマグログリアにも認められる。髄鞘

線維の恋性は明らかでないが，外髄板の発達は悪

く，被殻との境界は幾分不鮮明である。 Holzer染

色では線状体同様，高度の線維性アストロチーテシ

増生がみられ，外節殊にその背外側に著しい。

Luys体.大いさ略々正常で神経細胞の脱落も明

らかでないが， Bielschowsky染色でみると神経細

胞愛性著しく，線維性アストロチ{テデの増生も認

められる。

視床.よく保たれ神経細胞斐性込書しくないが脂

肪の増多が著明で， グリアも増生し，その脂肪沈薯

も著しい。

前堤は重篤ge化など神経細胞~性著しく， グリア

の増生もみられ，尾側では線維性アストロチーテン

の増生がみられる。

赤核.ge性著しくなく， Bielschowsky染色で胞

体内線維の崩壊を少数認めるにすぎなし、。

黒質.赤色層が幾分狭く，軽い神経細胞脱落があ

るもの L様で，メラニン色素の散出が明らかであ

る。グリア線維の増生も存し，赤色層に薯しく，外

償I~部には一層密な増生が認められる。 

歯状核及び、小脳.歯状核は神経細胞脱落は明らか

でないが重篤ge化に陥ってし、るものが多く，グリア

の増生も存し，脂肪頼粒細胞も認められる。小脳で、

は蜘蚊膜下出血が著明である。小脳皮質をみると

Purkinje細胞の脱落は明らかでないが，その異所

的所在がみられ，重篤定化など斐性像も認められ

る。歯状核にはグリア線維の増生は明らかでない

が，小脳皮質には軽い線維性アストロチーテ yの増

生がみられ，皮質下髄質は柏々密なグリア線維網が

認められる。

橋. i喬核に薯しいge化はないが車鳥椎性アストロチ 

ーテンの増生がみられ，青斑は軽いメラニン色素の

散出，稀に神経細胞の萎縮が認められる。

延髄.軟脳膜は軽度に肥厚し，軽い淋巴球浸潤が

あり，錐体交叉の高さで軽い蜘昧膜下出血がみられ

る。オリープ核には軽L、神経細胞脱落がみられ，残

存するものはZ羽生著明で，グリアの増生も著しく，

グリア小結節も認められる。グリア線維の増生は全

般にみられ，密なグリア線維網の形成が存し，殊に

背側に著しく，オリープ門にも高度である。

脳神経核.三叉，外旋，顔面，前庭，舌下，舌咽

の諸神経核に著しいge'l生はみられないが，動限，滑

車，迷走神経核及び副神経核には軽し、原発性刺激を

認め，迷走神経核は安性著しく，色素萎縮も認める。

脊髄.頚髄に病蛮最も著しく，前角細胞は脂肪蓄

積著明で色素萎縮も認める。グリアの増生は全般に

著しく，白質にも灰白質にもグリア小結節が存す

る。髄鞘染色では償Ij索より前索に宣る辺縁部，後索

殊に Goll索，後小脳脊髄索，右錐体側索，右赤核 

脊髄索に髄鞘線維の著しし、稀薄化がみられる。しか

し Bielschowsky染色でこれに相当する所見は明

らかでなく，脂肪染色でも著しい斐化は認められな

し、。 Holzer染色定、は全般にグりア線維の増生高度

で，灰白質殊に交連及び前角に著しく，白質では髄

鞘線維の疎となっている部分に殊に著しく，錐体側

索は両側に著明である。

本例に於ては大脳皮質や皮質下髄質，内包，レシ

ズ核係蹄，延髄の白質，オリープ核，脊髄等にグリ

ア小結節を認、めた点が注目される。それは主として

ミグログリアから成り，その大いさは種々で，血管

と関係あるものもあり，崩壊した神経細胞の周囲に

形成されたものもある。

第 4例高Oコo44才女

臨床所見概略.本例は第 5，6例と同一家系に属

L ， 5 代に互り 12 名の発病を認めたもので， 35才噴

手先の不随意運動に気付き，時日の経過と与もに次

第に著明となり，上下肢にもみられる様になった。

筋強硬は認められず，膝蓋膿反射は活溌，病的反射

はみられない。性格は口数多く，派手好き，刺激性 

である。性病は否定している。
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中枢神経系の病理解剖学的所見 視床.大いさ正常で，神経細胞脱落もなL、が，神

肉眼的.脳重量 1，030g。軟，硬脳膜に異常なく， 経細胞~性著明で，軽いグリアの増生も存し，グリ

正常に発育した脳で，前額断では線状体の萎縮が認 ア小結節も認めら‘れる。

められる。 前堤はよく保たれているが，少数萎縮した神経細

顕微鏡的.大脳寄蔭部では軟脳膜に結合職性の肥 胞がみられる。

厚と軽し、淋巴球浸潤がみられ，大脳皮質にも処々軽 黒質.神経細胞に軽いメラニン色素の散出がみら

い細胞浸潤が認められる。大脳皮質の神経細胞構築 れ，僅かにグリアの増生も存するが，グリア線維の

はよく保たれており，神経細胞脱落はなく，その~ 増生はみられない。

性は全 7例中最も軽度である。前中心廻転に仮性頼 小脳及び歯状核.歯状核に著しい菱化なく，神経

粒層は認められないが，各層にEりグリアの増生が 細胞の脱落は明らかでないが，軽いグリアの増生が

みられ，内主層に著しく，且処々にグリア小結節の みられ，神経細胞に重篤斐化を少数認める。血管周

存するのが注目される。それは主としてミクログリ 固にはミクログリアの増生がみられ，グリア小結節

アから成り，寄窪部各葉の皮質に認められる。強拡 も存する。小脳皮質はよく保たれてし、るが分子層に

大でみると何れの脳葉にも第 I層にグリア増生し， グリアの増生がある。 Purkinje細胞は異所的所在

グリア小結節も存し，第E層以下には原発性刺激， がみられ，空胞形成も僅かに認められる。 Holzer

重篤愛化が認められる。この様な神経細胞定性は主 染色では皮質下髄質に極めて軽いゲリア線維の増生

として前中心廻転及び前頭葉にみられるが Betz細 が認められる。

胞はよく保たれている。後頭葉は最もよく保たれ， 橋. i喬核には神経細胞斐性は認められないが， グ

これらの震性も明らかでない。 Holzer染色で、みる リアの増生，グリア小結節も存する。

と何れの脳葉にも著しいグリア線維の増生は存しな 延髄.オリープ核に神経細胞脱落はないが，色素

し、。 萎縮を少数認める。グリアの増生は梢々強く，グリ

線状体.本例に於ても線状体に~，性最も著明であ ア小結節も存する。他のすべての部分に比し延髄に

るが，その程度は全 7例を通じ最も軽く，神経細胞 はグリア線維の増生著しく，オリーブ核には門部に

脱落は極めて軽度である。しかし被殻では神経細胞 豆り著明な増生が存する。

安性著しく，大神経細胞に著明で，その殆んどすべ 脳神経核.動眼，前庭神経核は略々正常の像を保

てが安性してし、る。小神経細胞の脱落は極めて軽 ち，三叉神経核は軽い脂肪蓄積を示すにすぎず，舌

く，略々正常像を保ってし、るものも少数認められる 下神経核は原発性刺激を認め，グリア小結節も存す

が，大部分のものは2引生してし、る。グリアの増生も る。

存する。と与にもミクログリアから成るグリア小結 第 5例坂Oコo 49才女

節があり，と〈に被鼓にはかなり多数存し，血管と 臨床所見概略.第 4，6例と同一家系に属するもの

の関係を有するものも多く，小血管の周囲に未だ結 で， 38~9 才噴手指の軽い不随意運動に気付き，そ

節形成に迄至らないミクログリアの増生も認められ れが漸次進行し， 44~5 才噴から舞踏病様運動が全

る。 Holzer染色でみるとグリア協惟の増生は他の 身に頻発する様になり，終には起立，歩行ともに不

諸例に比して運かに軽く，僅かに脇稚性アストロチ 能となった。精神的には軽度の痴呆状態に陥り，感

ーテ yの増生を認めるにすぎない。 情ば不安定で鈍麻してしる。筋強硬はみられず，筋

淡蒼球.大さ略々正常で神経細胞脱落はなく，殆 ト{ヌスは著しく減退してしる。病的反射，知覚障

んどすべての神経細胞が正常像を保ち，僅かに少数 碍はない。血清ワ氏反応陽性。髄液は正常である。

軽い~，!生を認めるにすぎなし、。グリアの増生は著し 中枢神経系の病理解剖学的所見

くないが，グリア小結節が存し，血管周囲にミクロ 肉眼的.脳重量 970g。脳表面に広、汎に出血がみ

グリアの増生の明らかなものがある。 Holzer染色 られ，右半球に比し左半球は柏、々大き〈後方に延び

ではグリア線維の増生は認められない。 てし、る。前頭葉，左中心廻転，左後頭葉は萎縮して 

Luys体.神経細胞脱落は明らかでないが，淡蒼 おり，側脳室の拡張もみられ，殊に右に著明であるの

球に比すれば変性柏々著しく，略々半数が重篤~化 顕微鏡的.前中心廻転及び前頭葉よりとった切片

を呈し，軽いグリアの増生もみられ，グリア小結節 についてみると，前頭葉では軽い蜘妹膜下出血がみ

も存する。しかしグリア線維の増生はみられなし、。 られる。大脳皮質の安l生はかなり著しく，殊に前中
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心廻転で薯明で，全 7例中最も著しく侵されてい

る。第 m，VI層に神経細胞の脱落があり，とくに第

班層で著しく，小荒蕪化巣が認められる。グリアの

増生も全層に亘って存し，第R層の下部以下に著し

<，第百層には結節状をなす増生が認められ，血管 

d周囲に著しし、。しかし前中心廻転に仮性頼粒層は認 

められないの皮髄界は梢々不鮮明である。神経細胞

変:性著明であるが Betz細胞はよく保たれている。

髄鞘染色では大脳皮質~皮質下髄質に豆り髄鞘線維

の著明な疎緊化がみられ， Holzer染色でみるとグ

リア被覆層肥厚し，第 I層及び第E層の下部以下，

とくに第 V，VI層，皮髄界に豆って著明な線維性ア

ストロチーテンの増生が存する。

線状体.ヌド例に於ても大脳各領域中線状体に密性

最も著しいが，全 7例中では第 4例に次で軽度であ

り，その萎縮は軽く，尾状核の膨隆は幾分減少して

いるにすぎない。神経細胞脱落は被殻に梢々著し

く，小神経細胞に目立つが犬神経細胞も亦かなり減

少している。残存する神経細胞は殆んどすべてが愛

性し，グリア増生も高度でノイロノファギーも存す

る。髄鞘染色では著しい菱化なく， Holzer染色で

みると線維性アストロチーテ yの増生高度で、殊に尾

状核に著しし、。

淡蒼球.神経細胞はよく保たれているが，外節の

背外側に脂肪増多の明らかなものがあり，グリアの

脂肪沈著著明であるが脂肪頼粒細胞はみられない。

ノ髄鞘線維に著しい~化なく; Holzer染色では線状

休に比すれば幾分軽度であるが，かなり著しし、線維

性アストロチーテ yの増生がみられる。

黒質.神経細胞の脱落は明らかでなし、が，重篤愛

化を歩数認め，メラニン色素の散出もみられ，軽い

線維性アストロチーテ yの増生が存する。

滑車神経核には原発性刺激を，動眼神経核にも少

数同様の愛化を認めるの

青斑.原発性刺激を認め，メラニ y色素の散出も

明らかである。

小脳及び歯状核.商状核はよく保たれ神経細胞の

~性も明らかでなく，稀に線維性アストロチーテン

を認めるにすぎなし、。小脳皮質に著しし、愛化はない

が， Purkinje細胞の異所的所在がみられ，少数萎

縮や空胞形成を認める。髄鞘線維に薯しし、菱化はな

いが，皮質下髄質に線維性アストロチーテンの増生

が存する。

延髄.錐体交叉の高さでは側索辺縁部に軽い髄鞘

線維の疎意化がみられ， Bielschowsky染色で著し

い斐化はないが，線維性アストロチ{テ yの増生が

存する。

第 6例坂O留o 44才 男

臨床所見概略.本例は第 4，5例の甥に当り， 27--

8 才及び 34~5 才頃被害一，罪業念層、が認められ， 

36才頃揖指の不随意運動に気付き， 40才噴にはそれ

がと下肢及び頭部に及んだ。性病は否定している。

中根神経系の病理解剖学的所見

'肉眼的.脳重量 1，350g。軟脳膜は充血性。脳廻転

に萎縮を認めなし、。額断面で、は尾状核に著しい萎縮

が認められる。

顕徴鏡的.軟脳膜に軽い結合織性の肥厚が認めら

れる。大脳皮質の髄鞘線維に著しい安化なく，神経

細胞構築はよく保たれているが，前中心廻転，前頭

葉，島葉では第 m，VI層に軽し、神経細胞の脱落が認

められ，皮髄界は梢々不鮮明となっている。神経細

胞の~性は各層に亘ってみられ，重篤~化，空胞形

成，陰影像を呈し，第 V，VI層では Jakobの所謂

浮腫性愛化が多く，稀にノイロノファギーも認めら

れる。各層にEってがリアの増生が存し，第E層の

下部以下に梢々著明である。しかし前中心廻転に仮

性頼粒層を認めない。後頭葉は神経細胞構築は最も

よく保たれているが，神経細胞斐性は薯しい。

線状休.萎縮著明で尾状核の膨隆は著しく減少

しその程度は第  5例と略々一致する。髄鞘染色で

は尾状核は梢々明るくみえるが，その他に薯しい愛

化を認めない。 Nissl染色でみると神経細胞の脱落

著明で，被鼓に殊に著しく，尾状核では幾分巣状を

なす傾向が認められる。脱落は大小神経細抱ともに

みられ，残存する神経細胞はすべて愛性し，大神経

細胞は重篤変化が多く，小神経細胞は濃染した核の

周囲に僅かに淡染した胞体を認め，胞体の不整形を

なしてし、るものが多く，陰影像も認める。グリアの

増生も著しい。

淡蒼球.萎縮は明らかでなく，神経細胞脱落も明

らかでないが，重篤~化，陰影像を認め， グリアの

増生も著明である。

小脳. Purl王inje細胞に異常的所在を認め，禰漫

性に軽し、脱落もみられ，残存するものに重篤蛮化，

陰影像を認める。分子層，皮質下 髄質にはグリアのA

増生が明らかである。

黒質.巾狭く，神経細胞も疎である。軽L、メラニ

ン色素の散出や空胞形成が少数認められ， グリアの

増生著しく，殊に赤色層に著明で，その脂肪沈著も

著しし、。
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赤核.神経細胞の脱落は明らかでなし、が，空胞形

成の著明なものがあり，グリアの増生もみられる。

青斑.よく保たれており，少数メラニン色素の散

出を認めるにすぎない。

舌下神経核はよく保たれており神経細胞の安性は

認められない。

オリープ核.殆んどすべての神経細胞に脂肪の増

多がみられ，少数重篤斐化，色素萎縮も存する。し

かし神経細胞脱落はみられなし、。グリアの増生は著

明である。

第� 7例里O美o 41才男

臨床所見概略.遺伝的負因明らかでなく，家族歴

に特記すべきものを認めなし、。� 31才頃から手が不自

由で細かい仕事-は出来なくなり，その後手に軽い不

随意運動があらわれ，� 32 才頃から月に 2~3 間突然

倒れる様になったが，か� Lる発作中も意識喪失はみ

られなかった。その後漸次不随意運動が著しくな

り，顔面，両上肢，肩に及び，� 41才時当科に入院。

入院時緩徐な舞踏病様運動が顔面，頚部，肩，両上

肢，躯幹に亘ってみられ，知覚障碍はないが，� Babin-

ski，Oppenheim，Gordon等病的反射が認められ

た。その後次第に痴呆状態に陥り，全身衰弱のもと

に死亡した。

中枢神経系の病理解剖学的所見

肉眼的.脳重量� 1，320g。迂曲槽及び脳底槽では蜘!

妹膜が梢々肥厚し，額断面では内脳水腫がみられ，� 

側脳室下角の拡張著明で，左側脳室下角に気脳術に

よると思われる急性脳軟化巣が認められる。大脳皮

質に異常なく，皮髄界は略々鮮明である。酔眠体は

薄く，線状{本は萎縮著明で，尾状核頭は扇平とな

り，幾分蒼白にみえるの視床，� Luys休，アジモシ

角，黒質，赤核，オリープ核，小脳，歯状核に異常

を認めない。

顕徴鏡的.大脳寄薩書{)では軟脳膜の軽い肥厚と淋

巴球浸潤がみられ，大脳皮質の神経細胞構築はよく

保たれているが，内主層は幾分狭くなり，側頭葉で� 

は第E層の下部及び第� V，VI層に神経糊胞脱落があ

り，前中心廻転及び前頭葉にも内主層に軽し、神経細

胞の脱落がみられる。残存する神経細胞は愛性薯し

く，重篤菱化，陰影像などを認め，側頭葉，島葉及

び海馬廻転では神経細胞の脂肪蓄積が著明で色素萎

縮も認められる。前中心廻転で� Betz細胞は正常に

比し梢々小さし、がよ〈保たれ，第� IIT，V 層の聞に不

完全であるが仮性頼粒層が認められる。後頭葉はよ� 

く保たれ，海馬廻転では細胞構築はよく保たれてい

るが，神経細胞の斐性著明で，斐性した神経細胞が

層に関係なく群在している。各層に豆りグリアの増

生がみられ，内主層に著しく，その脂肪沈薯も著明

で，海馬廻転では脂肪頼粒細胞がみられる。側頭葉

では軽い血管周囲浸潤がみられる。髄鞘染色では髄

鞘線維の疎緊化と，第� 1，2例に比すれば軽度である

が，それに認めたと同様の限局性，不整形な小脱髄

巣が各脳葉に認められる。木例に於てもか� Lる脱髄

巣に相当する所見は脂肪染色でも� Bielschowsky

染色でも認められない。� Holzer染色でみると被覆

グリア肥厚し，各層に線維性アストロチーテンの増

生がみられ，第四層に薯しく，且それは後頭葉に最

も高度であり，側頭葉にもかなり著しし、。

アシモ� y角は神経細胞脱落はみられないが，扇部

の外側及び終葉に萎縮した神経細胞があり，辺縁グ

リオーゼ著明で，グリアの脂肪沈著も著しく，脂肪

頼粒細胞も存する。

線状{本.中枢神経系各領域中病斐最も著しく，高

度に萎縮し，その程度は第� l例と略々同様である。

神経細胞脱落高度で，とくに小神経細胞に著しい� 

が，大神経細胞も亦脱落薯明であり，残存する神経

細胞は安性著しく，胞体が膨みグロマトリーゼを呈〆

し，明るく大きな核の偏在するものが多く，重篤愛

化，陰影像も認められる。被穀の尾側部には神経

細胞の萎縮もみられ，ノイロノファギーも在し，

Bielschowsky染色でみると胞体内線維の崩壊が著

しく，神経突起の斐牲も認められる。血管周囲浸潤

はみられない。神経細胞にもグリアにも脂肪蓄積は

著しくなく，髄鞘線維は減少し，殊に粗大な髄鞘線

維の減少著しく，一般に明るくみえる。� Holzer染

色でみると全般に線維a性アストロチーテソの増生が

高度で，ー殊に吻側に著しし、。

淡蒼球.萎縮は明らかでなく，神経細胞の脱落も

ない。一般によく保たれ，僅かに胞体が柏、々膨み明

るく大きな核の偏在するものがみられ，� Bielscho・

wsky染色でも線維構造のよく保たれているものが

多い。しかしグリアの増生は著しく，� Holzer染色

でみると線状体に比すれば梢々軽度であるが，線維

性アストロチーテンの増生著明で‘ある。髄鞘染色で

は軽度の髄鞘線維の稀薄化がみられ，外髄板は薄

し、。血管周囲浸潤はなし、が，血管壁に脂肪沈著の著

しいものがあり，グリアの脂肪沈著も線状体に比し

明らかに著しし、。

Luys体.神経細胞はよく保たれているが，軽レ

線維性アストロチーテンの増生がみられる。
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視床よく保たれているが，少数萎縮した神経細

胞を認め，脂肪含量の増多も存し，軽レ線維性アス

トロチーテンの F増生もみられる。

赤核.著しい愛化はみられなし、。

黒質.赤色層が幾分狭くなり，萎縮した神経細胞

やメラニン色素の軽い散出が認められる。赤色層に

軽いゲリア線維の増生があり，外側部に柏、々著明で

ある。

小脳及び歯状核.歯状核は斐性著しく，神経細胞

の巣状脱落がみられ，残存する神経細胞は愛性著し

く，重篤~化，陰影像を呈し，グリアの増生も著し

いο しかし� Holzer染色でグリア線維の増生は明ら� 

かでなL、。小脳では軟脳膜vこ軽い淋巴球浸潤があ

り，� Purkinje細胞は稀に異所的所在がみられ，脱

落は明らかでないが空胞形成や萎縮など安性せるも

なく，汎く中枢神経系全般に存し，� Huntington舞

踏病と慢性進行性舞踏病との所見の間に特記すべき

差は認められないので，これを同時に綜揺すること

与する。

軟脳膜は軽い純胞浸潤の存するものがあり，第� 4

例では大脳皮質にも処々軽い細胞浸潤が認められ

た。大脳皮質の神経細胞構築は著しくは障碍されて

いないが，各層に亘って神経細胞愛性がみられ，内

主層に著し<，その厚さも減じているものが多い。

前頭葉，側頭葉などでは第� JII，VI層に神経細胞脱落

がみられ，皮髄界の梢々不鮮明なものもある(第� 1，

2，5，7 例〉。第 5 例では前中心廻転に著明な~性が

認められた。� Betz細胞は一般によく保たれてし、る

が，正常に比し幾分小さいものがある。第I層に安

性した� Cajal-Petzius細胞の多く認められたものも

のが巣状をなして存する。髄鞘染色では小脳皮質~ ある。グリアの増生は各層に亘って存するが，内主

皮質下髄質に亘って小脱髄巣がみられ，皮質下髄質

、。L1には線維性アストロチーテンの増生が著� 

延髄.軟脳膜に軽い淋巴球浸潤があり，オリープ

核には神経細胞の脱落なく，~性も著 L くなし、が少 

数色素萎縮を認め，オリープ門に軽い髄鞘線維の稀

薄化がみられる。延髄全般にグリア線維の増生著し

く，オリープ核にとくに高度である。

脳神経核. 動眼，舌下神経核は愛性著しくなし、

が，滑事神経核にはへマトキマリ� y ーエオジシ染色

で胞体が膨み均ー性となり，核の偏在しているもの

が多くみられる。

脊髄.前角細胞に萎縮や軽い脂肪蓄積を認めるが

病斐は一般に軽度である。中心管の背担Ijに新鮮な出

血性軟化巣が存する。髄鞘染色では側索及び� Goll

索に髄鞘線維の疎緊化がみられ，狽Ij索では赤核脊髄� 

索に相当する部分及び辺縁部に著明である。� Biels-

chowsky染色で著しい恋化はみられなし、が，� Hol-

zer染色では髄鞘線維の疎意化のみられる部分，殊

に側索辺縁部，� Goll索及び錐体側索にグリア線維

の強い増圭がみられる。

綜 生舌

以上余は遺伝的負因の明らかな� Huntington舞

踏病3家系� 6例と，遺伝的負因なく精神障碍を有す

る慢性進行性罫踏病� 1例の脳につき，その病理解剖

学的所見を記述したのであるが，弦に全� 7例のそれ

を通覧すること� Lする。病安の軽重に差はあるが，

全例を通じ共通の主徴をなすものは線状休のZ羽生で

ある。しかし病斐は線状体のみに限局するものでは

層に著しし、。しかし不完全なものを認めた第� 7例を

除き仮性頼粒層は認められない。皮質~皮質下髄質

に亘り繍漫性に髄鞘線維の減少がみられ，とくに第

1，2例で著しく，それらの症例では皮質~皮質下髄

質に亘り処々限局性の小脱髄巣が認められた。この

所見はとくに後頭葉及び側頭葉に著明で，脱髄巣と

血管との関係の認められるものもあるが，必ずしも

それは明らかでなく，脂肪染色，� Bielschowsky染

色でもそれに相当する所見は明らかでなし、。グリア

の増生は薯明で，脱髄巣に相当する限局性の増生は

みられないが，線維性アストロチ{テゾの増生が皮

質~皮質下髄質に亘って著しく� 後頭葉，側頭葉及p

び島葉に高度であり，且髄質に著しし、。これら髄鞘

染色及び� Holzer染色による所見の軽重は必ずしも

Nissl染色によるそれと一致せず，神経細胞愛性の

最も軽し、後頭葉に著明である。� 

アンモ� y角.神経細胞構築はよく保たれている� 

が，かなり著明な神経細胞愛性の認められたものも

あり，� fこ与にも第� 1，2例で、は限局性の小脱髄巣が認

められ， グリア線維の増生もかなり著しい。

線状体.� 7例中� 6例に高度の萎縮がみられ，第� 4

例も軽度であるが萎縮しており，著しい神経細胞の

斐性，脱落がみられた。それは小神経細胞に殊に薯

明であるが大神経細胞にもみられ，第� 4例は愛性最

も軽皮で、あるが，大神経細胞の~性が小神経細胞の

それより著しし、。神経細胞の菱性，脱落は一般に吻

側に柏、々著明で，第6例では尾状核で幾分巣状をな

す傾向がみられたが著しい限局性はなく，繍漫性に

認められた。グリアの増生は全例に認められ，第4 
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例を除き，すべて線維性アストロチーテンの増生が

高度である。脳室上皮下には帯状をなして密なグリ

ア線維網が存するが，その他の部分に硬化への傾向

はなく，� Astro打tens坑tadiumに止つてし、るる。第4仕工侶zy “
例に於ては線維性アストロチ一テンの増生は極めて

軽いが， ミグログリアカか、ら成るグリア小結節が認認、め

られた。鉄反応はあまり著明でで、ないが， グリアに柏、

々著しく，何れのグリアにもみられるが，マグログ

リアで、は血管の周囲を除きー般に軽度で、ある。血管

壁にも鉄沈薯がみられるが，神経細胞には認められ

ない。髄鞘染色では病機の比較的進行していると考

えられる第� 1，2，7例に於ては髄鞘線維の減少が著

しく，� Status fibrosusは認めない。第3例では恰

も� Status marmoratusを想わしむるが如き巣状

をなす繊細な髄鞘線維の増多を認めた。しかし

Holzer染色，� Bielschowsky染色ではこれに相当

する所見は得られず，直ちにこれを� Status mar・

moratusとは断定し得.なし、。

淡蒼球.第� 1，2例では軽度に萎縮し，神経細胞の

~性もみられ，軽し、脱落も存する。その他の症例で

は萎縮は明らかでなく，神経細胞も概ねよく保たれ

ている。しかし一般にグリアの増生は著しく，線状

体に比し濃く染ってみえ，� Holzer染色では第4例

を除き著しし、線維性アストロチーテンの増生が認め

られた。脂肪の沈著は神経細胞にも存するがグリア

に著明で，脂肪頼粒細胞の認められたものもある

(第 2[70。血管壁には鉄頼粒がみられ，その周囲の

グリアにも明らかであるが神経細胞は陰イ生である。

第� 2例で、は血管壁の石灰化がみられるが，他の症例

では著しい血管壁の~化は存しない。第 2 ， 7例では

髄鞘線維が幾分減少し，明るくみえるが，一般に著� 

しし、愛化はない。

Luys体.萎縮は著しくなく，神経細胞脱落も明

らかでないが，第� 1，3，4例では神経細胞のZ羽生が

みられ，第� 1，3例ではかなり著しく，軽いグリアの

増生も存した。

視床.一般に著しし、愛性はみられない。

赤核.第� 1，6例ではかなり著明な，第3例では軽

い神経細胞愛性がみられた。

黒質.第� 2，3例では軽い神経細胞の脱落あるも

の� L如くで，赤色層は幾分狭くみえ，全側にメラニ

ン色素の散出がみられた。第 5例では重篤菱化を，

第� 7例では萎縮した神経細胞を認めた。グリアの増

生も存L，第3例ではかなり著しいグリア線維の増

生が認められた。

青斑.第3例では神経細胞に軽い萎縮が，第5例

では原発性刺激が認められ，ともにメラニン色素の

散出があり，グリアの増生も存する。

歯状核及ひび、小脳.歯状核の所見は区々 でで、， ~安引性i生著EJ

し〈神経細胞脱落がみられ，グリ� 7増生の著しいも

の(第� 2，7 

もの(第� 1，3例)，� ~jl生の極めて軽いものなどがあ

り，第� 1例ではかなり著しいグリアの増生がみられ

た。小脳皮質の斐性は一般に著しくないが，分子層

にはグりアの増生が存し，� Purkinje細胞は軽い脱

落のみられるもの，斐性しているもの，異所的所在

のみられるものがある。第� 1，7例で、は小脳にも皮質

~髄質に亘り小脱髄巣がみられ，協稚性アストロチ

ーテンの増生も存し，髄質に殊に著明である。

オリ{プ核の安性も区々で，かなり高度の斐牲が� 

あり神経細胞脱落のみられるもの(第� 1，2，3例)，

震性のあまり著しくないものがあるが，全例に於て� 

グリア線維の増生は高度で，第4例の如〈他の部分

に殆んどグリア線維の増生がみられないものでも，

延髄殊にオリープ核には著しし、増生が認められた。

第� 1，2，3，7例ではオリープ門に髄鞍線維の疎繁化

が認められ，第� 1，2例で、は小脱髄巣も存した。

脳神経核.動限，滑車，舌下，副神経核などに原

発性刺激を認めるものがあり，グリア線維の増生も

存する。

脊髄.全般に著しいグリアの増生が存し，第3例

ではグリア小結節が認められた。神経細胞は第3例

で前角細胞に色素萎縮が，� f也の例では脂肪含量の増

多がみられた。髄鞘染色では側索~前索の辺縁部，

後索殊に� Gol1索，赤核脊髄索に相当する部分，第

3例では更に後小脳脊髄索，右錐体側索に髄鞘線維

の疎震化がみられ，� Holzer染色で、は全肢にグリア� 

線維の増生著しく，殊に髄鞘線維の疎暴露化のみられ

る部分及び両錐体側索，灰白質とくに前角及び交連

に高度である。第� 1例では髄鞘線維の菱性は明らか

でないが，これらの部分にグリア線維の増生著し

く，第� 2，7例では錐体側索に髄鞘線維の斐性はない

がグリア線維の増生が著しい。

グリア結節.第� 3，� 4例に認めたグリア小結節も

注目すべき所見と考へる。それは主としてミクログ

リアから成り，第4例で、は大脳皮質~皮質下諸核に

豆り比較的大きな結節が多数認められた。これらの

結節は血管との関係の認められるものも多く，第3

例では崩壊した神経細胞のあとに認められたものも

ある。



第� 4号 高111: Huntington舞踏病の病理解剖学的研究� -905-

者 按
諸家の認めているところで，� Alzheimer形は線維

成のない小グリア細胞の異常な増多を認め，� Mar-

まず文献上みられる先人諸家の知見と余の検索に� guliesは慢性進行性舞踏病の主要所見は大脳皮質

よる所見とを比較し，それと臨床症状との関係に就 及び皮質下諸核に於けるグリアの増生で，舞踏病様

て考察すること与する。 運動は線状体に於けるグリアの増生による刺激に因

線状{本の~性に舞踏病様不随意運動の原因を求め るとし，グリアの増生は原発牲のもので，本病の本

る考えは古<Meynert等の小舞踏病の研究に於て 態を先天性の安質性，慢性グジオーゼであるとし

なされたところであり，� Broadbent，Golgi，Jako- た。� Kiesselbach，Ranke，Pfei旺er，Stern，Biec 

bsohnも小舞踏病は線状体の疾患によると主張し� lschowsky，緒方及、び三田村，朱及び筒井，岸本，

ている。� Huntington舞踏病に於ても線状体に最も 植松及び塩入は何れも線維形成を伴う活溌なグリア

高度の愛性が存することは� Jelgersma (1908)以来 の反応を認め，� Bielschowskyはそれが長く� Astro.

認められてし、るところであり，多くの先人諸家の~， zytenstadiumに止り，硬化への傾向をとることは

致した知見として線状体に高度の萎縮と� Lもに神経 ないと強調してしる。� Lewy，Holzer-Apelbeckも

細胞の斐性，脱落が認められ，ここにその原因が求 同様の所見を認め，� Lewyはグリアの増生は原発性

められてし、石。� Huntは尾状核のZ羽生は吻側に著し の系統的実質安佐に伴い二!次的に起るものである

く，線状体に於て小神経細胞が選摂的に侵され，大 が，しかしグリアの増生の強さが直ちに擢病期間の

神経細胞は比較的よく保たれてレると認め，小神経 長さを示すものではないとした。� Jakobは5例中2

組胞の神経線維は淡蒼球の神経細胞に終り，それを 例に於てのみ線維性グリアの増生を認め，他の例で

調整，抑制するものであり，� Huntington舞跨病で は原形質性グリアの増生がみられ，線維形成は認め

は小神経細胞が選摂的に侵されることにより淡蒼球 られないとし、い，� Peterもグリア線維の増生はみら

の運動機制が解放されこ� Lに舞踏病様運動がj包ると れないか，極めて軽度であるとし，吉益はグリア線

主張-しており，以来同様の所見を記載してし、るもの 維の増生はなし、と記載している。

が多く� (Kiesselbach，Jakob，吉益，緒方及び三回� Jakobは実質崩壊が徐々広進行するため脂肪、沈

村，木村等)，� Schroeder，Stern，Vogt夫妻等も 著は著しくなし‘脂肪頼粒細胞は認められなし、とい

舞踏病様運動の由来を線状体の斐性による運動機制 い，� Lewyも線状体に活援な破壊はみられず，脂肪

の抑制脱落によると考えてしる。殊に� Jakobは硬 の量は非常に少く脂肪頼粒細胞の出現は極めて稀で

直のみられなし、症例で、は小神経細胞は殆んどすべて あるとしているが，吉益は血管周囲に脂肪頼粒細胞

消失しているに拘わらず，犬神経細胞は線状休の萎 を認めてしる。� Terplanは線状休に著しい欽反応

縮のため去ilって増多しているかの如くみえ，硬直の を認め，� Metzは恒常的にオリコ、、デ、ンドログリアが

みられた症例で、初めて小神経細胞と与もに大神経細 最初に，それが高度に達して初めてミグログリア

胞の脱落が認められるとし，� Meyjesも硬直のみら が，更におくれてマグログリアが鉄反応を呈し，後

れた症例で、同様の所見を認めている。しかし� Bie- 2者では血管の周囲に著しく，前者は全般に略々同� 

Ischowskyは精神障碍を伴はない症例で大脳皮質 様に分布してみられるとしたが，� Kalman v. San-

に異常なく，線状体のみに愛性のみられたことか� thaは殊にミクログリアに著しい鉄反応を認め，こ

ら，線状体の愛性が舞踏病の原因となっていること れを否定した。

は確実であるが，必ずしも小神経細胞のみが選択的� Vogt夫妻は臆鞘染色による広汎な研究に於て，

に侵されるとは限らず犬神経細胞も侵されるとし， 粗大な髄鞘線維の選択的な壊死が線状体にみられ，� 

Terplan，Davison，杉原，朱及び筒井，小泉，植 その結果残存する髄鞘線維が薯じく接近してみられ

松及び塩入等も大小神経細胞ともに~性，脱落を認、 るとし，これを� Statusfibrosusと呼び，� Hunting-

めている。 Dunlap は線状{本の限局性の~性では舞 ton舞踏病に特有な所見であるとし線状体の小神

踏病は起らず，線状体全線に蹄漫性に侵されるとき 経細胞の選択的なZ羽生と� Status日brosusとが臨床

起るとし，� Bellavitis は前中心廻転及び線状休に~ 的に舞踏病となってあらわれると考えた。� Jakob，

性を認め，この両者によって舞踏病が起るとしてい 吉益，木村，朱及び筒井も同様の所見を認めてい

る。 る。� Rotterは� Statusfibrosusは病期によって存

グリアの増主は� Alzheimer以来殆んどすべての することふ存しなレことがあるとし，� Meyjesはそ
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れは進行麻埠にも屡々みられる所見であるが，その 症例に於て，その他の部分，殊に大脳皮質，淡蒼球，

ため舞踏病の起ることは稀であるとした。� Lew.yは Luys体，赤核，小脳皮質及び歯状核等の安性は一

被鼓に髄鞘線維の減少がみられ，それは完全な消失 定せず，_l3_線状体のそれに比すれば遥かに軽度であ

にまで達しうるとし，� Schroederも被穀，淡蒼球， E性生が一次'1E吾Z斐愛る。これは線状休の� 白的iq内のものであり，舞

視床に，朱及びび、筒井は線状{体本及び

の稀薄化を認認、めた。� GrunEthalは� 1例のl 落によつて起るとする考えを肯肯，定する所見と考え凶� 凶詑� η，[慢曇性進行性

舞臨踏て病で線状{体本に� Statusma訂rmo町工ra凶沼抗tu1S を認め， る。また線状体に於ては一般に小神経細胞の、愛性，

殊に血管周囲に著しい髄幹1線維の増多を記載L" 脱落が著明であるが， '全例に於て大神経細胞もとも 

Feremutschも同胞� 2名にみられた症例でともに に侵されており，殊に第4例に於ては大神経細胞の

線状体に� Status marmoratns を認めてし、る。~羽生が小神経細胞のそれより著しく， Hunt等の強

これら線状体の~性を Huntington 葬踏病の主

徴と� L，これを舞踏病様運動の原因と認める考えに

対L，� Spatz，Minkowskiは種々の症状の由来を

一定の中枢に求めることは困難であるとし，� Ranke 

は斐性は瀬漫性で臨床症状と病理解剖学的所見との

関係は明らかでないとしたの� Holzer・Apelbeckも

線状体の~'I生が舞踏病の原因か否か疑問であると

し，� Giorgiは小脳皮質に脱落巣あり，大脳皮質に

~jl生のみられることから舞踏病様運動は全く線状

体の安性のみと関係を有するものではないとし，

Schoepeは他の錐体外路中枢のみならず大脳皮質

にも変J性のあることを強調し，� Betz細胞に原発性

刺激を認め鐘体路系も反されるとした。Bonhoe妊er

は舞踏病及びその随伴症状の由来を末梢から中心廻

転に翠かれる運動調整に必要な刺激の脱落によると

L，Mumorze旺は赤核及び歯状核に~性を認め，

Marburgは舞踏病は小脳側からの刺激の不充分な

為に起ると，ともに� Bonhoe妊erの説に近い見解を

提唱した。� W i1sonは殊に右半身に著しし、老人'[生舞

踏病の� 1例で左知覚運動指:に/夏性を認め，線状体に

薯斐なしとし，舞踏病は調整の求心性障碍によるも

ので，小脳，大脳皮質等の障碍によって起るとし，

Casper は線状体に著しい神経細胞~性なく，舞i暗

病様運動は求心』性小脳・大脳調整の欠損によるもの� 

であると� W i1son の説を支持した。� Niessl v. 

Meyendorf は舞踏病様運動は求心性知覚系の障碍

による運動調節障碍の一種であるとし，� Omor

は舞踏病は限局された一部の中枢の障碍によらず，

大脳皮質運動領が不随意運動の招来に戸霊重重a要な役割を

演じ，運動増多は大脳皮質に終る求心性刺激に帰せ

られると主張したο

余の症例に於ては何れも線状体?と最も高度の斐牲

を認め，~牲の最も軽度である第 4 例に於ては中枢

、菱化を認めず，略々線状¥，L神経系の他の領域に著� 

体のみに限局じて著明なきE性が認められ，その他の

調せる如く小神経細胞のみが選択的に侵されるニと

によって舞踏病が招来されるとは断言し得ない。

神経細胞の脱落は吻側に柏々著明であるが，全例

に於て略々禰漫性で著しし、限局性はなく，第6例で

幾分巣状をなす傾向が認められたにすぎない。沖中

のし、える如く線状体の出血，軟化ではその病巣がか

なり広汎に亘るときも舞踏病，アテトーゼの如き不

随意運動を認めることの極めて稀であることは我々� 

も通常認めるところである。即ち� Huntington舞

踏病で，その不随意運動の発現は� Dunlap の主張� 

せる如く線状体が汎く全般に亘って侵され，輸漫性

に神経細胞の密性，脱落のあるときはじめてみられ

るものであると考える。

グリアの増生は著しく，線維性アストロチーテン

の増生が認められ，第4例は軽度であり，第� 5例は� 

明らかでなし、が，他の症例に於てはすべてグリア線� 

維の増生が高度である ο しかして脳室土皮下には密

なグリア線維網が形成されているが，その他の部分

に硬化への傾向はな<，� BielscIiowskyの強調せる

如<Astrozytenstadiumに止ってし、る。第� 4例で

かなり著しい神経細胞安性が認められたに拘わらず

グリアの増生は比較的軽く，その線維.形成は極めて� 

軽度であり，j:j_全例を通じてグリアの増生，殊に

Holzer染色による所見の強さは線状体安性の程度

と略々並行してし、るが，これらの所見はグリアの増� 

生が二次的のものであることを物語るものと考えら

れ，� Margulisesのいえる如くグリア増生による刺

激によって舞lflt病が起るとは考え難い。

ー般に脂肪の沈著は軽く，血管!壁及ひ、血管周囲の

グリアに梢々著明な沈著を認めたが，それも斐性の

強さに比すれば軽度で，それは� Jakob，Lewyのい

える如く病機の徐々に進行した結果によるものと考

える。

鉄反応は� Terplan等の記教にみる程著しくはな

し、が，グリアに稿々著明で， ミクログリア及びオリ
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コ、、デ、y ドログリアの何れに先にみられるか明らかで

ないが，� Metzのいえる如き分布の傾向は認めら1れ

る。� Metzは大神経細胞に微細な鉄頼粒を認めたと

記載しているが，余の症例では神経細胞は全く陰性

である。� 

Status fibrosusは何れの症例にも認めず，第� 1，� 

2，7例では髄鞘線維の減少著しく，全般に明るくみ

え，第3例で� Statusrnarrnoratusに似た像を認

めたが，その髄鞘線維の増多と血管との関係は明ら

かでなし、。� Bielschowsky、染色では� Jakobの認め

たと同様に胞体内線維の崩壊が著明である。� 

Huntは線状体の大神経細胞と淡蒼球の神経細胞

とは解剖学的にも機能的にも同ーのものである之

しこれが侵され右ことによって振顔麻婿症状が起

ると考え，� Tobelは線状{本の犬神経細胞の斐性によ

って硬直が起るとし，� Kleistは線状体と� L もに淡

蒼球，赤核，� Luys体も幾分侵されるとした。� Vogt

夫妻は淡蒼球は多くの原始運動の中枢であるとし，

その機能の脱落によって持続性の硬直が起ると考

・え，� Jakobは硬直のみられた症例で、線状体の大神経

細胞，淡蒼球の神経細胞の~性，黒質の赤色層の狭

小化，神経細胞の著しし、安性，脱落とグリアの増生

宇認め'.これらが硬直の由来に同様に働いていると

した。� Meyjesも硬直を伴う症例で、綜J伏体の小神経

細胞の高度のZ羽生と与もに，その大神経細胞及び淡

蒼球の神経細胞に愛性を認め，� Hernpelは全身に硬

直のみられた症例で� Luys体，黒質の軽い恋牲と� L

もに線状体の犬神経細胞の高度の脱~，淡蒼球の著

明な愛性を認めている。� Lewyは淡蒼球の安性は僅

かであるが，遺伝的負因のある症例では一次的に起

るもので，これが正常像を保つ非遺伝性のものに対

する特徴で、あると考え，� Kihnは淡蒼球のみに限局

した障碍は未だみられず，その機能は全く不明であ� 

り，舞踏病に於けるその意義も尚不明であるとし，

Terplanも硬直の解剖学的解明は尚困難であると

した。� Rotterは淡蒼球の斐性を二次的のものと認

め，線状体の斐性が高度であるときにみられそれと

並行するもので，硬直の由来に関しては現在の方法

を以ってしては尚解明し得ないとした。� Schoepeは

線状体のみが侵される� Huntington舞踏病は極め

て稀で，他の錐体外路系の中枢も侵されるが，淡蒼

球の愛性は線状体・淡蒼球線維の起始となる線状体

の大神経細胞の斐性により経線維性に成立するもの

であるとした。� Bielschowskyは淡蒼球の愛性は二

次的のもので，その萎縮は線状休・淡蒼球線維の滅

少によるとし，硬直の由来には淡蒼球以下の中枢，

殊に� Luys体，黒質の障碍が重要な役割を演ずると

し，� Spielmeyerは舞踏病の安性は線状体に限局す

るものでなく淡蒼球も一次的に侵されるとし，� Luys 

1本当:に障碍はなく，硬直の由来は中枢神経系の他の� 

部分に求めるべきであると主張し，� Schroederは

硬直の著しレ症例で淡蒼球の愛性は極めて軽度であ

り，黒質の両層がともに著しく狭くなり神経細胞の

脱落著しく，残存するもの� L著明な安性と高度のグ

リア増生を認め，これが硬直を招来していることは

疑いないとし，赤核もそれを充めるに関与している

と考えた。� Alzheimerは視床下部に著しい神経細

胞斐性を認め，� Jakobは� Luys体に萎縮と神経線

維の減少を認め，これを二次的のものであるとし，

特別の意義を附‘さなかった。� Sternは� Luys体に

神経細胞脱落はないが著明な愛性を認め，� Vogt夫

妻は時に� Luys体にも� Statusfibrosusがみられ

るとし，小泉，杉原は� Luys体に線状体に次ぐ著し

し、安性を認め，� Marburgもこ� Lに著明なgr.性を認

めた。� Kalmanv. Santhaは� Luys体，視床，赤

核，前堤は病機に関与しないとしているが，� Kleist 

は尾状核と与もに視床にも事縮を認め，� Pfei旺erは

視床とくにその外側核に著しし、神経細胞のノ変性を，

吉益はそれと� Lもに禰漫性の髄鞘線維脱落を認め

た。� Sternは赤核の小神経細胞にかなり苦しし、安'f主

を認め，� Marburg，Schroeder，小泉もそこに神経

細胞の斐性を認めてしる。� Sternは黒質に著しい笈

化を認めていないが，� Marburgは赤色層に著しい

神経細胞脱落を，岸本は軽い神経細胞羽生とグ� Pア

増生を，植松及び塩入はメラニ� γ色素の被少を認め

ているο

余の症例に於ては何れも線状休の安性著しく，大

11寸申経細胞ともに安性，脱落がみられ，且筋強硬の

みられない第4例で大神経細胞の斐性が小神経細胞� 

のそれより著しく，淡蒼球では肩，頚部，下肢など

に軽い筋強硬のみられた第� 1，2例では軽し、萎縮が

みられ，神経細胞に幾分著明な愛性を認め，l!第� 2

例では軽い神経細胞脱落がみられたが，その他の症

例で、は萎縮はみられず，神経細胞もよく保たれてし、

る。� Luys体，赤核，黒質，歯状核等では，筋強硬

を伴うものと然らざるものとの間に特に注目される

差はなく，殊に黒質では筋強硬のある第2例で軽い

神経細胞の斐性，脱落がみられたが，第 1 例では~

性著しくなく，筋強硬を伴わないものでは第4例で

よく保たれてし、るほか何れもi泣い斐性がみられ，筋
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トーヌス低下のみられた第3例で梢々著しく，軽い� Wei回等もそれを認め，� Jakobはその出現を病機

神経細胞脱落もあるもの� L如くである。従って硬直 進展の程度によるものと考えた。� Terplan，Kal・

の由来に淡蒼球の愛性は関与しているもの� L如〈で� man v. Santha，吉益，木村，杉原等はそれを認め

あるが，それのみによって招来されるものか，或は ず，� Stern， Lewy， Schroeder は仮性頼粒層は

イ也の中枢も関与するものか明らかにし得ない。� Huntington舞踏病に恒常的なものではないとして� 

Hurtington舞踏病に於て古くは大脳皮質の変性 いる。余は遺伝性を有しない� 1例で不完全な'仮性頼

が重視され，こ斗に舞E声病の主徴が求められたが， 粒層を認めたのみで，他の症例には認めない。従つ� 

Jelgersma 以来舞踏病の主徴は主として線状体に てこれが� Huntington舞踏病に恒常的なものであ

求められるようになり，その後も線状体説を否定す るとする説は首肯し得ない。また蛮牲は繍漫性で、各

るものもあるが，多〈は大脳皮質と〈に前頭葉のw2 脳葉に亘って認められたが，殊に側頭葉に著しく，

性を精神症状と関係づけて考えている。� Bielscho・ 前頭葉及び前中心廻転にもかなり著明な症例もあ� 

wskyは線状体のみが侵された症例の存在を認めて り，前頭葉の安性は精神症状の程度と略々並行して

しるが，多くの諸家は皮質� F諸核と与もに大脳皮質 めいるもの� L如くである。� Jakobは幻聴のみられた

にもZ斐 臨E性を認認、め，� Lewyは舞EZt病の発来には線状休 jl性Eを引Z菱症例で殊に側頭葉に著ししい、� 生を認め，両岩を関係

とLもに大脳皮質の変菱J性i 

のはなカか、つた。もに大脳皮質に於けるグリアL核と土:脳幹諸諸3 A!はlies 

の増生を主徴と看{故した。� Sfern，P. Marie及び� Terplanは後頭葉及び前頭葉の髄質に髄鞘線維� 

L'hermitte，吉益，木村等は前頭葉及び前中心廻 の概漫牲の稀薄化と，後頭葉に高度の，前頭葉及び

転の神経細胞構築が著し〈障碍され，殊に皮質の深 前中心廻転に軽度のグリア線維の増生を認め，それ

部にグリアの増生が著しいと'し，� Vogt夫妻は大脳 が炎筒機転によるものか，原発性のものか分らない

全般に神経細胞の愛性があり，殊に第� IV層に著し といい，脂肪沈薯は認めないと記載してし、る。� Le-

く，それによって性格安化が起ると考え，� Peterは� wy，Rotterも後頭葉の髄質に密なグリア線維網の

大脳皮質のZ羽生は第宜，IV層の小神経細胞に著しい 形成を，� Spielmeyerは後頭葉の皮質下髄質に巣状

とした。� Lewyはすべての部分が侵されるが前中J の脱落とグリアの増生を認認、めた。� Schroe釘r，Da-心心 吋de

廻転及ひび、後頭葉に薯し<，且頼粒層が高度に侵され� V 叩onは犬脳皮質~髄質に亘り，後頭葉にとくに薯吋is

るとしし，後頭葉でで、は臆質に密なグリア綜線t維網の形成 しし

'1P引Z安芸は大脳皮質のJakobぬが稀で、なしレ、とした。� 件|昨附骨引(は(1 維の密な増生を認め，� Tronconiは前頭葉及び前中工西電漫

性であるのが特徴で，殊に内主層に著しく，皮質の

狭小{ヒを認め，線状休同様小神経細胞が先ず侵され

るとし，� Terplanも同様の所見と� Lもに第m，V， 

v[層に著しいグリアの増生を認め， Kalman v. 

Santhaは前頭葉及び前中心廻転にかなり著しい安

性がみられるが後頭葉は略々正常であるとした。

Betz細胞はよく保たれているとの記載が多く，

Jakob等はそれを強調しているが，� Schroederは

正常のものに比し幾分小さし、とし、ぃ，� Schopeは原

発性刺激を認めた。余も大脳皮質に繭漫性の密性を

認め，殊に内主層の狭小化と� Lもに各層に亘り神経� 

細胞斐性を認めたので、あるが，変性は第1JJ，� V，V[ 

層に著し<，神経細胞構築の稿、々乱れているものが

ある。� Betz細胞は正常に比し幾分小さいものがあ

るが一般によく保たれている。また� Rotterの認め

た如く� Cajal-Retzius細胞の残存も一般に著明で

ある。� Kolpinは前中心廻転に仮性頼粒層を認め，

これを発育障碍の徴とし，� Vogt夫妻，� Jakob，E. 

心廻転に髄鞘線維の減少を認めてし、る。余の症例に

於ても大脳皮質~髄質に亘り繍漫性に髄斡線維の被

少がみられ，とくに第� 1，2，7例で著し<，それらの

症例ではそれと� Lもに限局性の小脱髄巣が認められ� 

た。この所見は後頭葉のみに限局するものではない

が，後頭葉に著し<，側頭葉がこれに次で、著明であ� 

る。� Holzer染色では脱髄巣に相当する限局性のグ� 

リア増生は明らかでないが，爾漫性に線維性アスト

ロチーテゾの増生が著しく，とくに後頭葉及び側頭

葉の髄質に高度であり，これら髄鞘染色及び� Hol-

zer染色による所見の軽重は必ずしも� Nissl染色

のそれと一致せず，神経細胞構築の最もよく保たれ

ている後頭葉に高度である点が注目される。

E. Weissは歯状核には常に神経細胞脱落がみら

れるとし，� Schroederは歯状核の萎縮，その神経細

胞脱落を認め，� Niessl v. Meyendorf，Marburg， 

小泉，大重等も著しい安性を認めているが，余は� 

Terplanのいえる如く，‘ここに種々の程度の斐性



第� 4号 ‘高山;� Huntington舞踏病の病理解剖学的研究� -909ー

を認め，遺伝を証明しない� 1例に最も著し<，巣状

の神経細胞脱落を認めた。� P.Marie及び� L'her・

mitte，Lewy，Giorgiは� Purkinje細胞の脱落と

与もに，小脳皮質に著しいグリア性硬化を認め，

Birnbaumは小脳萎縮を伴う� 2例を報告し，� Spatz 

のいえる� Huntington舞踏病と小脳萎縮との近似� 

性を強調している。余は第6例に於て.極めて軽い

Purkinje細胞の脱落を，第� 5，7例で巣状に集援し

て斐性しているものを認め，第� 1，7例で、は小脳にも

皮質~髄質に亘る限局性の小脱髄巣と，殊に髄質に� 

著明なグリア線維の増生を認めた。

Raeckeは延髄で辺縁グリオ{ゼと与もにオリー

プ核に著しいグリア線維の増生を認め，� Schroeder 

は橋，延髄に著しいグリア線維の増生を認め，これ

を二次的のものと考え，� Birnbaumはオリ{プ核神

経細胞の限局性脱落を，大重は著しい神経細胞愛性

とグリア増生を記一載している。余の症例ではオリー

プ核の斐性は一定せず，高度に~性しているもの，

斐性の著しくないものがあるが，全例で著しいグリ

アの増生がみられ，とくに第4例では他の領域に殆

んどグリア線維の増生はみられなかったのである

が，延髄殊にオリ{プ核には著しレ増生が認められ

た。

脊髄に就ては� Kalmanv. Santhaは運動神経細

胞の慢性愛化と，� Goll索に薦髄から上行するZ羽生� 

を認め，� Kronthal 及び� Kalischerは前，側索に

於けるグリア及び結合織の増生を記載した。� P.Ma-

rie及び� L'hermitteは頚髄の後索に軽い斐性を

認め，� Spielmeyerは側索の辺縁部に於ける髄鞘線

維の稀薄化に注目し，その意義は明らかにし得ない

が舞踏病の鑑別に拠りどころとなるとした。� Rae同

cke，Terplan，Schroeder，Rotterも同様の所見

を認め，� Rotterは錐休路及び� Gol1索にも髄鞘線

維の稀薄化を認め，か� Lる菱化は非系統的のもので

あるとした。� Schroederはそれらの部分及び錐体

路に強いグリア増生を認め，� Jequierは脊髄の安牲

は� Huntington舞E昔病の末期に屡々みられるとし，

筋萎縮側索硬化症の像を伴う� 1例を報告した。余は

側索の辺縁部及び後索の中央部等に髄鞘線維の稀薄

化とグリア線維の増生を認め，� ~t~体側索，後小脳脊

髄索，赤核脊髄索に相当する部分にも認めた例もあt

り，且位体側索にはそこに髄鞘線維の稀薄化の認め

られないものでもグリア線維の増生が著明であつ

た。これらの所見は� Schroederがグリア線維の増

生は二次的に実質の欠陥を補填すべく招来されるも

のであるが，或程度までは進行するもので，柊には

実質に欠陥のない部分にまでグリアの反応が起り，� 

過形成に陥るためであるとする考えを首肯せしむる

ものと考える。� 

Sternは髄質に多発性のグりオ{セ"があり，

Spielmeyerがチフスや発疹熱に記載した如き像を

認、めたとし、ぃ，� Kalmrn v. Santhaは線状体や前中� 

心廻転にグリア小結節を認め，その中心部に神経細

胞やその崩壊片を認めた。� Rotterは2例の� Hun-

tington舞踏病で大脳半球，殊に皮質下諸核に主と

してミグログリアから成るグリア小結節を認めてい� 

る。余の第� 3，4例に於ても主としてミグログリアか

ら成るグリア小結節が認められ，血管との関係の認

められたものもあり，オリープ核では崩壊した神経

細胞の周囲に結節を形成しているのが認められた。

遺伝牲を有する� Huntington舞踏病と，これを

証しない慢性進行性舞肪病との解剖学的所見に差が

存するか否かも注目されてレるところで，� Lewyは

これを明確に区別し，遺伝性のものでは早期に線状

体に形状の ~'ftカミみられるが，遺伝性を有しないも

のでは長〈その形状が保たれ，神経細胞脱落は高度

でなく，かなり限，局性がみられ，グリアの増生は血

管との関係が明らかで，搬痕形成の傾向を有する

が，前者では線状体にグリア搬痕はみられず� Astro-

zytenstadiumに止り，且つグリア増生の強さは擢

患期間の長さを示すものではないとし，叉淡蒼球に

僅かな~性がみられるとした。 Bielschowsky は遺 

伝性舞踏病では非遺伝性のものに於けるよりもグリ

アの増生が著しいとしたが，� Terplanはこの様な

差は認められぬとこれを否定し，� Peterは非遺伝

性の症例に於ても線状体の外形が保たれてし、るか否� 

か，その大神経細胞や淡蒼球の愛性の有無，大脳皮

質の安性，グリア反応の状態等はすべて病機の強

さ，テシポ，年齢に拘るものであるとし，� Jakobは

両者の問に著しい差は認められないとした。余は両

者とも線状体に著しL、安性を認め，第� 4例に於ける

よりも，遺伝性を証しなし、第� 7例で却って高度であ

り，遺伝性を有する第6例で線状体に幾分巣状をな

す神経細胞脱落がみられた。よってか� Lる差は病機

の進行程度によって生ずるものと考えられる。何れ

の症例にも線状体にグリア搬痕形成への傾向はな

く，� Lewy，Bielschowskyのいえる如き差は認め

られない。大脳皮質の変~'[:~は遺伝性を証しない第 7

例に於てもかなり著しく，その他の領域に於ても認

むるに足る差は存しない。
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Dostは� Huntington舞踏病を先天性の脳の発育 家族歴から線状体・淡蒼球系が家族性に劣弱である

不全であるとし，� Kolpinは安質性素質即ち低格な ことは明らかであるとしている。

脳に於て，その上に成立した病機により脳の萎縮が これら文献上にみられる諸説を顧慮、しつ� L余の検

起ると考えた。 しかし� Sternは線状体萎縮を発育 索した� 7例の所見に就て考察するに，� Dunlapのい

不全でな<，神経細胞の斐性及びグリアの異常な増 える如く何れもその斐性機転は線状体のみに限局せ

生に帰し，� Lewyは二次的にグリアの増生を伴う原 ず，汎く中枢神経系全般に亘って存し，大脳皮質に

発性の系統的実質斐性であるとした。� P.Marie及 於ける� Cajal-Retzius細胞の残存，皮髄界の不鮮

び� L'hermitteは線状体萎縮はグリアの増生と血 明化�  Purki:rije細胞の異所的所在等は或程度の発

管の変性を伴い，これは炎衝性のものであることを 育障碍の存在を考えさせる。即ち本病は或程度の発

物語るとし，� Snessarewは遺伝性のまE質素因の他 育障碍の存する低格な脳に何らかの他の素因が加っ

に何らかの他の素因が加って招来されると考え， て起り，その変‘性は中枢神経系全般に起るものであ� 

Kononovaは流行J間凶炎で死亡した患者の妊娠� 5 るが，殊に線状体に抵抗減弱が存するため，こ与に

カ月の胎児の脳に於て，皮質下諸核に多数の炎衝性 とくに著しい斐性を生ずると考えられる。また第3

病衰を認め，小児の母が妊娠中に躍患した結核など 例でグリア小結節と与もに極めて軽度であるが血管

による中毒が胎児に移行し，そのため皮質下'諸核， 周囲浸潤がみられ，第4例ではグリア小結節，軟脳

小脳等に病~を生じ，その機能障碍が舞踏病等の形 膜の軽い淋巴球浸潤，大脳皮質に軽微の血管周囲浸

を以て~らわれると考えたの Rüsken は外傷の影響 潤を認めたので、あるが，これらの所見は直ちに炎衝

を重視し，� Sole・Sagarraは神経細胞の遺伝性の恋 機転の存在を肯定するに足るものではないとはし、

性に年齢による機転が加り，一定の領域が侵される え，何らかの外因の存在を考えしむるものではなか

と考えたが，� Lichtensteinは神経細胞の定性は原 ろうか。何れにしても病機の比較的進んでいなし、症

発性のものであり，それは何らかの中毒によるもの 例に於けるこれらの所見と，第� 1，2，7例の如く病

か，アピオトロフィーによるものか明らかにし得な 機の進んでいる症例に於ける限局性の脱髄巣及び著

いとしている。� Marburgは線状体の小f、申経細胞の しいグリア線維の増生，脊髄に於ける所見とを合せ

安性は前及び中脳動脈の分枝の血液濯流の斐化によ 考えるととは叫味あることである。 h

ると考えた。� Spatzは� Huntington舞路病に於け
結

る線状体萎縮を，遺伝性小脳失調症に於ける小脳萎

縮，� Pick病に於げる大脳皮質の萎縮と同じ系列の� 1) 余は� Huntington舞踏病6例，遺伝的負因

もので、あるとし，� Kihnもその近似性に注目してお の明らかでない慢性進行性舞踏病� 1例の脳につき，

その病理解剖学的検索を行った。夫妻は主として一定の系統即ち機能的及Vogtり，� 

び解剖学的に単一な器官に形態学的安化のみられる の遺伝的負因の明らかなものと，明らかでない

点を強調し，� Petersは� Spatzに従って系統性萎縮 ものの所見の間に著しい差異を認、めなかった。

なる名称のもとに� Pick病，痘性脊髄麻癒，脊髄性� 3) 全例に於て線状体に~性最も著しく，犬，小

筋萎縮症，筋萎縮側索硬化症，脊髄・小脳萎縮症等 神経細胞がともに侵されているが，~性は線状体の

とLもに一括し，萎縮機転がその基礎にあり，それ みに限局ぜず，汎〈中枢神経系全般に亘って認めら

に続発して一定の限局性萎縮を来し，且つ屡々家族 れ，且つ軽い発育障碍が覗はれた。しかし前中心廻

性に出現するとしづ共通性を説いてし、る。� Korbsch 転に仮性頼粒層は不完全なもの� Lある� 1例を除き認

は� Pick病の患者の同胞に� Huntington舞踏病を められなかった。

認め，且つその� Pick病患者の脳に於て大脳皮質の め病機の比較的進んでいない症例では，軟脳膜

愛化と与もに線状{本，淡蒼球も侵されているのを認 や大脳皮質に軽L、淋巴球浸潤が認められ，且つグり

めた。� Birnbaumは2例の小脳萎縮を伴う慢性進 ア小結節が存した。� 

行性舞踏病を報告し，典型的な舞踏病の所見と与も 5) 病機の比較酌進んだ症例では大脳皮質，皮質

に，その� 1例ではオリープ核・小脳萎縮の像を，他 下髄質などに髄鞍線維の稀薄化，脱髄巣がみられ，

の例では小脳萎縮及び脊髄の辺縁部に稀薄化を認、 グリア脇椎の増生が著しく，とくに後頭葉，側頭葉

め，両者の遺伝が轄榛せるものか，同ーの病機にょ に著明である。

り両中枢が侵されたものかは明らかでないが，その� 6) 脊髄には髄鞘線維の稀薄化， グリア線維の増

器
開
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生がみられた。� 

7) 線状休の安性と舞踏病様不随意運動との関係� 

J は明らかであり，大脳皮質，とくに前頭葉の斐化と

精神症状との関係は考えられるが，大脳皮質のその

他の所見と臨床症状との関係は明らかでなし、ィ� 

8) 淡蒼球に軽い~性のみられるものがあり，こ

れは筋強硬の招来に関与しているもの� L如くである

が，� Luys体，赤核，歯状核，黒質等の所見は一定

でなく，これらの所見や脊髄の所見と臨床症状との

関係は明らかでなし、。� 

9) Huntington舞踏病に於ける病機は遺伝的素

因による低格な脳に，何らかの外的素因が加って成

立?るものと推測される。

終りに臨み，木研究の機会を与えられ，終始

御懇篤なる御指導を賜わり，且つ御校閲を賜わ

った恩師荒木教皮に対し衷心より感謝の意を捧

げます。また� 3例に及ぶ材料を供与せられ，本

報告を快諾せられた富田博士に感謝致します。

叉標本作製にあたり終始助力を惜しまなかった

当教室柴田氏に対し謝意を表します。
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第 4号 高山論文附図〈り

第 1図第3例前額断 第 2図 第 2例前中心廻転  Nissl染色

第 3図 第 7例前中心廻転  Nissl染色 第4図 第 1例後頭葉髄鞘染色

第 5図 第 1例後頭葉  Holzer染色 第 6図 第 1例後頭葉皮質  Holzer染色
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第 7図第3例髄鞘染色 第 8図 第 7図被殻一部の拡大

第 9図第7例髄鞘染色 第 10図 第 1例尾状核  Nissl染色

第 11図 第 4例被殻，中心部にグリア 第 12図第  3例 Holzer染色

小結節を認める。 Nissl染色
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第 13図 第 1例淡蒼球  Nissl染色 第 14図 第 3例にみられたグリア小結節 

Nissli染色

第 15図 第 3例脊髄髄鞘染色 第 16図第3例脊髄  Holzer染色


