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失外套症候群� (Kretschmer)の神経病理学的背景について

一一神経・精神疾患の神経病理学的研究� (3)一一

十束支朗 茂呂和生矢崎光保

(千葉大学医学部神経精神医学教室)

(昭和 45年� 7月31日受付)

失外套症候群� (Kretschmer) を呈した� 8剖検例について臨床病理学的に検討を加え，以下

の結論を得た。症例の内訳は，ガス中毒症� 3例，脳軟化症，類癒痕脳型肝脳疾患，� Wilson病，

びまん性グリオーマ，� Schilder病各� l例である。

は昏睡状態からの回lに大別される。第patternつの2本症候群の出現する時期により� 1. 

復過程に現われるもの，第� 2はすでに器質性の精神症状があり疾病プロセスのより進行した末

期に現われるものである。� 

2. 神経病理学的には，いずれも大脳に広範な病変が見出されるが，皮質のみ単独に傷害さ

れたものはなく，皮質・白質ともに傷害されたもの� 4例，白質に病変の限られたもの� 4例であり，

大脳白質の広範かっ両側性の病変が失外套症候群の病理学的背景をなすものと示唆される。� 

Keywords: Apallic syndrome (Kretschmer)一一� Diffuse，bilateral damage of 

cerebral white matter 

略語� Apall.S. : “Apallisches Syndrom" (失外套症候群)

について以下のように記載している。りより引用
序 文� 

すなわち， l'患者は目を聞いたまま横たわり，視線は

1940年，� Kretschmer1
) は広範な大脳疾患において意 一点、を見つめ，あるいは固定せずあちこち動く。注意を

識障害(“hypnoideSyndrome勺とも痴呆とも区別すべ 向けようと試みても反応がない。覚醒しているにもかか

き精神神経症状として失外套症候群("Apallisches わらず，話すことも認識することも習得した意味ある行

Syndrom"以下� Apall.S.) という概念を提唱した。そ 為も出来ない。しかし鴨下などの植物的な要素機能は保

れは大脳外套(“Pallium勺の機能が完全にブロックさ たれている。同時に吸飲とか把握反射のような原始的深

れた状態であり，汎失認� (Panagnosia).プラス汎失行 部反射が出る。また随伴症状として，筋緊張障害，錐体

(Panapraxia)に匹敵するものであるという。そして覚 外路性の不随意運動� (Chorea，Athetose，Tremor)が

醒・睡眠の調節障害として規定されうる意識障害とは睡 みられることもある...・� ・..j。H

眠・覚醒リズムが保有されている点で異なり，痴呆は大 わが国でも，それに先立ち島崎2) がけいれん重積状態

脳機能の量的な低下であり，ある限られた機能がまた残 のあとあらゆる人間的分化機能の喪失した症例を報告し

されている点で本症候群とは異なるものであるという。� ている。これは個体発生上の退行すなわち未分化という

Kretschmerは� Conradらの報告した� Panencephalitis 観点からとらえているが，� Kretschmerの� Apall.S.と

subacuta (Pette)の� i例を引用し， その典型的な状態 ほぼ同じ状態と考えられる。 さらに臨床的に殆んど同� 
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じ状態と思われるものに� Cairns の提唱した� akinetic の激増にともない脳の広範な器質性障害1勺こ多大の関心

mutismがある。これは，� 1941年� Cairnsら3)が分裂病 がもたれている。著者らは経過中に� Kretschmerのい

様昏迷状態に酷似し無動と無言の状態を示した第3脳室 う� Apal1.S.の臨床像を呈した� 8例につき臨床病理学的

嚢腫の患者の精神状態を表現したものである。 これは� 検討を加え，本症候群の神経病理学的な背景の確立に寄

Cairns自身，中脳，間脳領域の傷害による持続的意識障 与したいと思う。

害のー特殊型であるとしたぺ これに類似した脳幹傷害

による意識の変様としてjefferson5 
)の� Parasomnia と

いう呼称もある。さて，これらの精神神経症状の神経病
症� 190 

理学的な背景であるが，� akinetic mutism については 経過中に� Apal1.S.を呈した� 8例を対象とした。疾患

いくつかの報告6)7河川)1めがあるが，� Apall. S.に関しては 別の内訳，臨床症状および脳病理学的な病変分布の概括

非常に少ない1)。 もっとも前者は専ら英米圏内で用いら は表� Iに示す。症例� 2，4，5，6，8はすでに論文発表明

れ，わが国でも� 2つの名称を同一視ないし区別し難いと� 16) 17) 18)症例� 3，7は学会報告19)町が行なわれているた

する立場町 10111)12) と区別しようとする立場13)とがある。 め，ここでは詳細な記述は避けたい。ただ、し，症例� 7は

ともあれ，近年ガス中毒，交通災害による頭部外傷など 非常に稀有な例でありながら学会抄録19)の内容が簡潔す

表1.失外套症候群を呈した症例の一覧表� 

NO.'症例|年令|性|原 疾 患|臨床症状仰11.S を呈し時期)I 脳病理所見(病変分布)� 

高血圧性脳症→失見当識，記銘力障
多巣性脳軟化症H. O. 54 男

害→2年後卒中発作，昏睡→Apal1.S. 

( 1ヵ月間)→肺炎，昏睡� T

錯行→� 5ヵ月後もうろう状態発作，2 類擁痕脳型H. N. 25 男
視力障害，振せん，失語，失行→� l肝脳疾患
年後� Apall.S. (約 3ヵ月間)

→樗捷，全身衰弱� T 

歩行困難，言語障害，振せん→� 5年3 ウィルソン病
後顔面けいれん，榎戸，筋強剛，� KF
輪，進行性痴呆→4年後� Apal1.S. 

(10ヵ月)→肺炎十

M. S. 21 女

昏睡~意識調濁� (5日間)→Apall.4 Co-中毒症T. 1. 52 女� 
S.，左上下肢間代性けいれん，両上肢

筋強剛，振せん(1ヵ月)→高度の

痴呆� (9カ月余)→肺炎� T

昏睡� (10日間)→Apal1.S.筋強剛5 K.M. プロパンガス中31 女
(2ヵ月間)→反響言語，錯語，保毒症� 

続症，けいれん� (21ヵ月)→肺炎� T

昏睡� (3日間)→間歌期� (15日間)6 M. U. 41 Co-中毒女� 
→意識調濁� (4日間)錯行症→四肢不(プロパンガス

完全燃焼) の抵抗性硬直→Apal1.S.錯語，保

続(1年半)→腎孟炎十� 

記銘力障害， 失見当識， 失語， 失M. T. 7 ぴまん性グリオ30 男
認，失行，感情失禁→2ヵ月後-て"
Apall. S. (4ヵ月間)→全身衰弱，

昏睡� T 

前頭，頭頂，側頭，後頭葉の皮質と

白質(かなりびまん性)に軟化巣が� 

散在� 

大脳皮質全体の軟化，壊死， とくに

中，下側頭回，後頭側頭固に強く，

白質もびまん性に壊死

前頭葉白質の対称性壊死，空洞化，

両側基底核，側頭葉の広汎な出血，

多巣性軟化，白質のびまん性脱髄，� 

皮質第� 3"，第 5層の荒廃，アルツハ

イマー� E型グリア，オパルスキー細

胞� 

大脳半球完隆部皮質深部の層状軟� 

化，とくに側頭葉に強く白質も壊死，

対称性の淡磨球，アンモン角壊死，小

脳皮質の軟化� 

大脳半球白質のぴまん性および斑状

の脱髄，対称性の淡搭球，アンモン

角の壊死� 

大脳半球白質のびまん性脱髄，軸索

腫脹，グリオーゼ、

大脳半球白質全体がグリオーム細胞

により占められ，髄鞘，軸索の崩壊，� 

脱落，一部皮質深部，軟膜に浸潤

進行性痴呆，けいれん→運動性失語 両側前頭葉~頭頂葉白質のぴまん性198 K. 1. 男
→産性マヒ→Apal1.S. (1ヵ月間) 脱髄とグリオーゼ化シ(炎症ル)症ダ性ー汎病発硬
→除脳硬直� (2ヵ月)十
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ぎるため，以下に症例� lとともに記載したい。

症例1.H. 0.，54才，男，多巣性脳軟化症

臨床経過:元来酒好きで毎日飲酒していた。 昭和� 35年

夏頃，一週間あらぬことを口走り，不眠，不穏のことが

あった(せん妄状態一一高血圧性脳症?)� 38年夏，眼0 

底出血があり，その頃から忘れっぽさが目立ち，身の廻

りもだらしなくなり， ぼけてきた。当時，血圧は常に� 

180"，  110 mmHg前後であった。勤め先で自分の部屋が

わからなくなったり，自宅を間違えて他人の家に入り込

んだりした。 日付けのわからないこともしばしばあっ

た。� 39年9月3日千葉大神経科入院時，無欲状，問診に

際し応答は可能であるが，領解悪く，失見当識，記銘力

減退，計算拙劣が著しく，三宅式有関係記銘力テストで

は2-3-3を示した。神経学的には瞳孔左右不同，対光

反応遅鈍，眼底は� K.W IIb，右顔面神経不全麻庫，軽

度の構音障害， 四肢臆反射1c進を認めた。� 41年6月� 23

日朝，昏睡，右上肢を屈曲し� Mann-W ernicke の姿勢

をとり応答なく右方への共同偏視，左側� Babinski(+) 

Rossolimo ( + )を示した。翌 24日には目を聞き瞬きす

る。視点、は定まらないが右上方を向く傾向があり，口を

もぐもぐさせる。大きな音や痛みの刺激には反応し視線

をむけるが言語は発しない。尿失禁。その後3日間やは

り同様に験は聞き， どこかを見るようにあちこちを見廻

し，誰かが部屋に入っていくと，その方を見る。口をう

ごかしたりするが応答はない。触ったり，つねると軽度

の反応を示す。夜間は眠る。� 27日には発語は全くないが

大声でよびかけるとそちらへ目をむける。左上下肢麻揮

は変らないが右上肢はよく動かす。以上の状態が続き，� 

7月9日にはヨークツレトを口元にもっていくと吸おうと

する(吸引反射)。右上肢のアテトーゼ様運動，振せん

をみる。発語は依然としてない。その後，右下肢にも� 

Chaddock ( + ) ，足間代などみられ右側の不全麻痔も加

わった。以上のような� Apal1.S.を約� 1ヵ月間呈し，� 7 

月23日より発熱，気管支肺炎を合併し，� 26日より昏睡

に陥り，� 27日死亡した。

脳病理所見:(千大神経科 No.307)

脳重量� 1140g，軟膜は頭頂部に肥厚，潤濁を認め，脳回

は両側前頭葉に萎縮をみる。寄隆面では左中心前回に栂

指頭� 2倍大の陥凹，右中前頭回後部に示指頭大の陥凹を

みる。脳底動脈壁には結節状のアテローム形成が顕著で

ある。各割面では両側前頭葉，頭頂葉，左上側頭回，右

被殻，左側頭後頭回，海馬回，両側の後頭葉脳室壁外側

部などに大小さまざまの不規則な軟化巣があり，一部は

組織の融解により空洞形成がみられる。その他にところ

どころ白質のびまん性浮腫性の軟化(いわゆる“Odem-

nekrose")をみる(図� 1，2)。

症例� 7.M. T.，30才，男，びまん性グリオーマ

臨床経過:昭和� 37年2月� 15日頃 (当時 29才� 5ヵ月)

物忘れが目立ち，大工職であるが「今日は仕事をしなか

った」といって帰る日があった。� 20日頃には家で休んで

眠ってばかりいて起きると「頭が悪くなったJ r何も判

らなくなったJ r新聞を読んでも判らない」 といってい

た。� 4月� 25日朝， 悲観的となり， 自殺企図によりブロ

パリン多量服用して意識調濁が� 2日間続いた。� 5月下旬

歩行が拙劣となりよくつまづいた。食事をする際にも動

作がぎこちなく手探りのような動作をする。� 6月� 1日頃

にはシャツのボタンがはめられなくなり，履物もはけな

い(とくに右足)。感情が不安定となり些細なことに，す

ぐに大声で笑うかとおもうと「自分は馬鹿になった」と

大声で泣いたりする。 同月� 16日千大神経科入院。失見

当識，記銘・記憶力障害， 情動失禁などの痴呆症状を

呈し，健志性失語，失書，失読，失認，失計算，失行症

状がみられ，気分は抑うつ的であった。脳神経領域では

瞳孔左右不同，対光反射右側遅鈍，視野は右側同名半

盲，軽度の右側難聴がみられた。四肢は右側臆反射冗

進，� Babinski ( + )，髄液は圧 130-90mmH20(-6 cc) 

水様透明，細胞数� 11/3，Pandy(+)，総蛋白� 33mg%，� 

Normo Mastix 2，2，1，1，1，1，0，0，0，0，頭蓋

単純撮影には異常なく，脳波は全般的に� 6，，-，8c/s徐波の

混入(左>右) をみるが局在はない。� 7月� 18日左角田

附近の腫蕩を疑って試験関頭術を行なったが腫蕩を発見

せず，その後も上記の状態が続いた。 しかし� 8月� 20日

より尿失禁，元気なく話もしない。呼ぶと「はい」と答

える程度で痛覚刺激にはやっと反応する。� 29日には呼び

かけに応答せず意味なく「わあーわあー」と呼ぶ。周囲

をきょろきょろ見るが対象に対して視線は固定させる。

夜は眠る。� 9月に入り� 10日間昏睡状態がつづいたが，

その後は眼を聞いていても応答なく，光をあてると閉限

する。口に食物を入れると噛む動作はする。自発性は全

くなく，注射時にわづかに手を引っこめる。以上のよう

な� Apall.S.が約� 4ヵ月間(そのうち� 10日聞は昏睡)続

き，鼻導栄養を続けたが全身衰弱により死亡した。

脳病理所見:(千大神経科 No;239) 

脳重量� 1500g，全体に充血，腫脹が著しい。各前額断で

は白質全体がやや固く，淡灰色を帯びている。半球の大

型切片をみると，� H.E.染色標本で髄質がヘマトキシリ

ン調をとり，顕微鏡下では異型性を示す腫湯性のグリア

細胞(一部は� Glio blastom) により占められている(図

的。 これは脳梁を介して左右半球の各葉白質にびまん

性に増生し，一部は皮質軟膜への浸潤がみられる。髄鞘
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標本では髄鞘はびまん性に脱落し，軸索の変性も著し

)。3い(図

考 察

まず対象例(表� 1)の臨床経過をみると， 症例� 1，4， 

5，6においては昏睡状態から次第に意識を回復してき

た時期に� Apa11.S.を呈し，症例� 1，4は約� 1ヵ月間，

症例� 5は約� 2カ月間，症例� 6は，自発語(錯語が多い)

が次第に多くはなったものの，ほぼ持続的に� 1年半続い

た。症例� 2，3，7，8では失語，失行，失認などの精神

神経症状や器質性の知的障害などの進行性経過の末期に� 

Apall. S.が出現した。このように� Apall.S.の出現す

る時期により� 2つの� Patternに大別されるが， とくに

前者では意識障害が多少とも重畳している時期のあるこ

とは否めない。吉田 13)も経過は基礎疾患に依存している

こと，昏睡，意識喪失から� Apa11.S.に移行する場合が

多いため意識障害が重なる可能性のあることを指摘して

いる。他方，新井6) は意識状態の変遷の中でこれらの問

題をとりあげ，正常な意識と昏睡との移行期にたとえ短

時間にせよ問状態が出現するという。いずれにしても原

疾患あるいは経過の相違はあっても，著者らの症例はあ

る時期において，それぞれ共通した同症候群を呈したこ

とには違いない。

つぎに各症例の脳病理所見であるが，症例� lは大脳皮

質，基底核などに多数の小軟化巣が散在しているが，最

も特徴的なことは前頭葉から後頭葉に至る白質のびまん

性の軟化(図� 1，2)がかなりの範囲を占めていることで

ある。症例� 2は大脳皮質全体にわたる軟化性病変と癒痕

形成のほか，両側の前頭葉，頭頂葉，側頭葉および後頭

葉のびまん性脱髄が強く，とくに中・下側頭回では壊死

と組織融解をみる。この場合，側頭葉� T2，T3 の両側性

壊死によるいわゆる� K1uver-Bucy症候群の可能性も考

えられ， また前頭葉帯状回前部の傷害による� akinetic 

mutismという見方10)1りもあるが，本症例では病変がよ

り広範であり全大脳にわたるため，大脳の部分的な局在

と� Apall.S.とを対応させることは難しい。第� 3例は前

頭葉および頭頂葉白質の両側性の壊死，空洞形成(図� 5) 

と両側基底核，側頭後頭葉の広範な出血，軟化が主病変

であるが，恐らく臨床経過からみて広範な白質の壊死，

空洞化が末期の� Apall.S. を裏づけているものと考え

る。症例� 4，5，6の病変分布は別稿16)に図示したため

ここでは省略する。一酸化炭素中毒症においてApall.S. 

(akinetic mutismと表現したものも含む)を呈した例

はいくつかの報告がある。� 6)7)13)21)その脳病理所見では

白質のびまん性の脱髄を主とするものめ13) と，大脳皮質

のびまん性の神経細胞脱落を主とするもの7) とある。症

例� 5，6は明らかに前者に入る。症例� 4は確かに皮質深部

の神経細胞の崩壊，脱落が著しいが，皮質下白質もとも

に軟化し，側頭葉白質ではびまん性壊死を呈しているこ

とから，この場合は皮質，白質ともに広範に傷害されて

いるといわざるを得ない。症例� 7は両半球白質全体とく

に半卵円中心においてひ、まん性の脱髄がみられるが，そ

こでは多形性の傾向を示す� glioma細胞が充満し，脳梁

を介し両半球への広がりを示し，一部は皮質深部にも浸

潤している(図� 3，4)。恐らく腫虜細胞が両半球全体に

広がり，それとともに髄鞘と軸索が広範囲に変性ないし

崩壊した時点に� Apa11.S. が現われたものと考えられ

る。症例� 8は前頭葉にはじまった� Schilder病(炎症性

汎発硬化症)であるが，進行性痴呆を裏づける前頭葉白

質の左右対称性のびまん性脱髄と高度のグリオーゼの他

に，やや後方の半卵円中心では炎症反応を伴なった新鮮

な脱髄野が両側性にみられる (図 6)。 ここでは未だ残

存する髄鞘島(図� 6中の矢印部分)もみられ，炎症性細

胞浸潤も強く，グリア性器質化がまだ乏しい像を示して

いる。結局，前頭極より脱髄プロセスが後方へ進行し，

かなりの範囲に及んだ時点において� Apall. S. が現わ

れ，神経学的には除脳硬直をきたしたものと考えたい。

以上より著者らの症例ではいずれも大脳に広範囲にわ

たって病変が見出されるが，皮質のみ単独に冒されたも

のはなく， 皮質と白質がともに傷害されたもの(症例� 

1，2，3，4) と白質のみ傷害されたもの(症例� 5，6，7， 

8) とがある。新井6) は，原因の如何を問わず，中脳以

下に病変主座があっても脳圧充進などを介して少なくと

も両側の大脳半球自質に広範な傷害をつねに伴っている

という。著者らも，検索した症例から大脳白質の広範か

っ両側性の病変が� Apall.S.を惹起する必要な条件であ

ろうと考える。そして症例� 3，8などから前頭葉優位を

考えたいが，なおよく検討を要するものと思う。また，

前述した臨床経過の� 2つの� patternとの対応であるが，

第� 1の大脳全体の傷害による意識障害からの回復過程の

場合は病変の限局化による障害の質的変化を経て，第� 2

の進行プロセスの場合は新らたに加わった病変の局在に

よる障害の質的な変化あるいは病変の拡大化による量的

変化を経て，いずれにせよ広範かっ両側性の白質病変が

基盤となって� Apall.S.を呈したものと考えられる。な

お，本症候群の発生機序に関しては今後の課題として残

る。� akineticmutismについては，意識障害のカテゴリ

ーに入れる観点から� Magounの網様賦活系の機能障害

によるという説7河川めがあるが，それをそのまま� Apall. 
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S.にあてはめることには今の所無理があると思う。

終りに，本研究に関して御協力いただいた神経病

理研究室の各位ならびに長谷川，川島技官をはじめ

教室の各位� l乙深謝します。� 

SUMMARY 

Clinicopathological examination was perform-

ed on eight autopsy cases of so圃� called apallic 

syndrome (Kretschmer). They included three 

of gas poisoning and each one case of encephalo-

malacia，pseudoulegyric type of hepatocerebral 

disease，Wilson's disease，diffuse gliomatosis and 

Schilder's disease. The following conclusions were 

obtained: 

1) This syndrome was grossly divided into 

two patterns according to the time of its mani-

festation. One developed in the recovery course 

from comatose state，and the other，which was 

already characterized by organic psychical symp-

toms，occured in the more advanced later stage 

of the primary illness. 

2) Neuropathologically，both patterns pre・� 

sented extensive cerebral lesion，but there are 

no cases，in which the cortex was exclusively 

afflicted; thus in four cases，both cortex and 

white matter were involved，while in the other 

four cases，the lesion was confined to the white 

matter，suggesting that extensive and bilateral 

lesion of the cerebral white matter would consti-

tute the pathological background of the apallic 

syndrome. 
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図� 1，2. 症例1.多巣性脳軟化症。矢印は白質の軟化巣を示す。

図� 3. 症例� 7.びまん性� glioma。深部白質のびまん性脱髄。� Woelcke染色，� x1.0。

図� 4. 同上。図� 3の白質の脱髄野では多形性を示す腫蕩性の� glioma細胞がびまん性に増殖。� H.E.染色，� 

X85。

図� 5. 症例� 3.Wilson病。 びまん性の白質軟化。� X印は組織融解による空洞化を示す。� Woelcke染色，� 

X 1.0。

図� 6. 症例� 8.Schilder病。末期の新鮮な病巣。� U線維を残してびまん性脱髄を示すが，髄鞘の残存した部

分(矢印)もある。� Woelcke染色，� X1.0。
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