
SM  0 N対照、例に於ける脊髄末梢神経病変について

太田邦夫，長嶋和郎（東大病理学教室 ）

I はじめに

東大病理学教室に於て 19 6 9年 10月より 19 7 0年 9月まで，採取不能であったものを除き，

全解剖例 27 3例より脊髄 18 7例を検索した。これらの症例から脳脊髄にpr imary の病変のあ

るものや，叉se conda r yに脊髄に種々の侵襲を来たしたものを除外し，残り 14 5例を対象とし

て，主として SMONで認められる諸病変と対比した。症例のほ とんど全て東大附属病院の剖検例で

あるので，対照例と言つでも各々基礎疾患を持ち，種々の薬剤，手術，放射線等の治療を受けている。

従って ，このよ うな現在の環境の中で ，現在の医療を受けた患者の現時点に於ける脊髄対周到として

把握する必要がある。

各々の症例の脊髄に或る変化が認められた場合，それは常に個々の症例の全身の詳細な解剖所見に

照らして考察し，さ らにその脊髄病変に関連し得ると考えられる影響を探索して ，充分に病像形成を

吟味してはじめてそれが対照となり得るのである。現在まだその探索は全症例に於て充分に極めてお

らず，今回は種々の病変を統計的に総括する事を控え ，病変のみられた症例の基礎疾患とその背景を

記載し，個々の症例の中で認められた SMON類似の病変という形で報告する。

JI 材料と検索方法

材料は病理学教室で全身解剖を行った例より採取した。脊髄は上頚部より後根神経節を付けたまま

馬尾まで取り，さらに末梢、神経（主に坐骨神経と大腿神経 ，場合によっては下肢末端の排腹神経 ）ま

で取った。取り出した後，板に固定し，後面より硬膜を聞き， 6倍～ 10倍ホルマ リンに固定した。

固定後 ，原則として顕部膨大部（ c 6～ド胸部（ Th4 又はThIO ），腰部膨大部（ 12～3 ），馬尾 ，

坐骨神経 ，腰部後根神経節の 6個を取り ，症例によってはさらに追加した。標本は主として通常パラ

フイン包埋でH・E・ ,K・B・染色を行い ，必要に応じてHoI z e r , Bo d i a n , a z a nを，又凍

結切片にてSudan 田， Wolke の各染色を行った。 18 7例の年令別 ，又基礎疾患別の分布は表

1 ' 2の通りである。
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表 1 表 2 

Age Cases ふ1a1ignant disease 9 1 

O～ 9 7 Disease of nervous system 3 2 

1 0へ~1 9 1 0 Cardiovascular disease 2 1 

2 0～2 9 1 4 Hepatic disease 1 5 

3 0～3 9 23 Renal disease 1 5 

4 0～49 3 1 Pulmonary disease 3 

5 0～5 9 29 Others 11 

6 0～6 9 52 Total 1 8 7 

70～ 21 

Total 187 

年令では 60才台が最も多いが，比較的若年者から高令者まで広〈集める事が出来た。基礎疾患と

しては主要病変を主体にした診断名により区別したものであり ，悪性腫癌には癌（白血病 ，肉匿を含

む〉の他メラノ ーマ， 悪性リンパ腫 ，Kapo s i ~s s a r c oma 等が含まれている。叉癌の術後ない

し，術後合併症等で死亡した例も悪性腫癌の中に入れてある。 Cardiovascular disease 

の多く は心筋硬塞， 心弁膜症，大動脈癌等である。Hepatic diseas eの多くは li ve r 

cirrhosis C肝臓癌と合併したものも含めると 15例〉であるが， 肝癌を伴う ものは悪性腫蕩に含

めである。Renal di seas eの多くは慢性糸球体腎炎で尿毒症で死に到ったものが多い。 その他

の中には SLE C 3例 ）.Behfet病 （2例）の他再生不良性貧血 ，蛋白喪失性腸症，糖尿病 （他

の主要疾患に伴う糖尿病は皆除外）等である。

ill 結果及び考按

1. 脊髄後索の病変

SMO Nの病理学的基本像の最も特徴ある所見は脊髄後索 （ことにGolI東 ）の髄鞘及び軸索の

崩壊像である。対照、例から脊髄後索に病変の認められる例をHE,KB標本で選び出し ，さらにこの

変化が他の要因（悪性腫蕩の転移 ，循環障害 ，手術，麻牌，放射線， spondylosisによる圧迫

等）でない事を厳密に調べ， いわゆる原因不明の病変として把握されるものを表3に示した。

臨床的にとらえ得た神経症状の有無及びキノホノレム剤の服用（東大病院入院中 ），後索病変の程度

（脱髄），病変部でのグリア線維化（ HoI z er）と脂肪陽性穎粒 CSudan 皿〉の有無さらに病変

が腰髄で側索にも認められるもの （Combined）を表に記した。

a）悪性腫療にみられたものが 6例あり ，うち 3例が肺癌（全体で肺癌は 15例〉であり，他は

Kap o s i's s a r c oma，腎癌 ，S状結腸癌の各 1例ずつであ りた。胃癌（ 1 4例） には認められな
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表 3 

JllO. TP ・ 
Age 

Primary Disease Clinical Ch. f Degree of Hol 
Sudan m Combined Sex 1no or町l . zer 

Symptoms Gol ls les10町

26006 650 Pulmonary Cancer ＋ ＋ 

26031 620 // ＋ ＋ ＋ 

26166 5 8 0 dグ 4・ －ト

26073 630 Renal Cancer ＋ ＋ 

2 6 1 3 l 600 Kapos i’s sarcoma ＋ ＋ 

2 6 1 7 2 620 Sigmoid Colon Cancer ＋ ートト ＋十

∞ 2 6 1 5 6 4 1♀ Chronic glomerulonephritis ＋ ＋ <O 

2 6 1 5 5 7 7♀ Ar t er i o s c I er o t i c Cont r a c t ed k i d n e y -It ＋十

26056 8 0 (') Cholelithiasis & Hepatitis ＋ wト

26139 400 Cho I a ng i o I i t i c 1 iv er c i r r h o s i s ＋ ＋ ＋ ＋ 

26200 6 9♀ Liver cirrhosis&ALS 働仲 4帽

26029 130 Protein-lasing enteropathy ＋ 十 ート十 ー｜十

2 6 1 2 2 4 9♀ SLE ＋ 4・ 骨ト

2 5 4 5 3 39~ // ＋十 ＋ト ＋＋ ＋十 イ十



かった。 3例の肺癌の組織像は2例がsma I I c e I I an a p I a s t i c c a r c i n oma，いわゆ

るoat-cell cancerで， l例はepidermoid carcinoma であった。この3例とも頚

髄でGo11 束にmye1 i n の pa11 o r があり（写真 1a , 2 a ），それに一致してHolzer

でfibrous gliosis （写真 26 ）が認められた。しかしその部の軸索をみると，粗に配列し

ているが比較的良く保たれており （写真 1b ），又Sudan 田陽性穎粒の出現はみられなかった。

このような肺癌に認められたと同じ病像を呈したものは ，腎癌 ，Kaposi’s sarcoma，慢性糸

球体腎炎 ，老人の cholelithiasis & hepatiti s，及びSL Eの1例で認められ，いずれ

も後索の病変は軽度であった。

b) Go I l束の脱髄にSudanm陽性穎粒の出現を伴ったものが 2例認められた（写真 3 ）。 1

例はS状結腸高で ，他は細動脈硬化性萎縮腎で ，いずれも脊髄及び末梢には腫蕩，及び循環障害等の

影響が認められなかったものである。

c ）キノホルムを服用している 2例については，後根神経節にも変化が認められ，あわせ後述する。

d ) 2 6 2 0 0 6 9♀の例は肝硬変症に筋萎縮性側索硬化症（ ALS）を伴った例で，剖検では

典型的なAL Sの病変以外に全く偶然に後索 CGo 11東）に著しい病変が認められたものである。

臨床的にはこの病変に対応する知覚障害は全〈確認されず．叉病理学的検索でも ，第四腰枢に軽度の

spondylosi sがあったが，これが馬尾を強く 圧迫していたとい う確証もた く原因不明の病変で

ある。

e )25453 39♀の例は SL Eの経過中末期の約半年間に知覚，運動の障害を伴い死亡した

例である。頚髄ではG0 l I東に限局性の著明な脱髄があり（写真 4），同部には fibrous 

gliosis と多数の脂肪頼粒細胞の出現を伴っている。又腰髄では対称性に脱髄が認められるとい

う，典型的な combined lesio n を来ししかもその long fiher trac tの末梢ほど変

化が著しいという所見を呈していた。この変化に加うるに，写真 4で見る如く，脊髄はほ Y全長にわ

たり辺緑古iiの脱髄が認められ，ここにも脂肪穎粒細肪の出現も認められた。病変に関連するものとし

ては脳幹部には比較的新しいmicrothromhi が小血管内に認められ ，叉脊髄内血管の一部に

も同様の thromb iが認められたが ，この脊髄の全病像を血管性病変とはとらえ難く，む しろSL 

Eという特殊な疾患に付随した原因不明のmYelopathy と考えている。

f ）脊髄後索の変化を示す例で，腰髄で側索にも病変の認め られる，いわゆる Combinedtype 

の形を取ったものは，前記SL Eの1例を除く と26 0 3 1の肺癌の 1例のみで認められた。しかし

この例でも後索の変化は末梢ほど強いという傾向は少く，側索の病変も軽徴であった（写真 2c ）。

g ）年令が老人であるという理由だけで ，後索に，ことにG0 1 l束に限って髄鞘の pallo rを

見出す例は 1例もなかった。

2. 脊泊前角に於ける病変

SMO N病で脊髄前角細胞が，ことに腰骨dでcen t ~ a 1 chroma to l y s i s を示す事 ，又前

-90一



根の出る所の灰白質にSpheroid bod y が認められる事等が知られている。

a ）削角細胞のCentral Chromatolysi sは対照例でもしばしば認められる所見である。

しかしこれらは→固ないし数個の神経細胞にみられる程度のもので，著しい変化が全細砲群に認めら

れる例は 18 7例中 3例にしか認められなかった（写真 5）。これ らの例は 26976(43合 ，

art er i o-v en ou s m~~ I f o r同 at i 0 n 勺 f t he c er e b r a I men g es ! , 2 6 O 2 6 

( 1 1♀ Ependymob I as t O市 a w i t h e x t r a c r a n i a I me t a s t a s i s ) ，及び

26212(68♀ Laryn耳eal cancer）である。いずれも末梢運動根に axonal 

ref le x を生ずる病変は見出し得なかった。叉前記の後索に変性を認める例では一例も このような

明瞭なCentral Chrornatolysi sを示すものはたかった。

b)Spheroid bodyは比較的良く認められ ，ことにj鹿髄の前角細均で ，Ventrometiial

と Ve:itroiater司 iの細砲群の聞に集族 Lて（！）多数認められる（写真 6〕。 これは後索の変化

前角細胞の変化に関係なく，むしろ高令者に多く認められた。

3 後根神経節の病変、

S1vfO Nの病理所見の特徴はいわゆる Ioog fiber tr::i.c tの末梢ほど激し く犯されるという

事で ，しかもそれが知覚系に強調されている事から ，その long f ibe r を持つ後根神経節に原因

病変が期待される事は言うまでもなく ，種々の病変が報侍されている。

我々は主にHE , Bo<l i司n 染色で神経細胞の間失.vacuolar degeneration, cap-

s u I a r c e I l p r o I i f e r a t i o n ( s a t e I I i t o s i s ) , re s i du a I n o d u I e及び

neuronal tang! e等の所見を明らかな病竹変化としてとら え，検索したところ，約 1/4に

当る 4 2171]にこのような変化が認められた。従ってSMO~に記哉されている所見は比較的他の疾患

でも認められ得る事がわかった。これら 42例からさらに変化が量的に多いもの ，叉これらの変化が

混合して生ずるもの等 ，いわゆる病変の程度の著しいものを選び表 4に示 した。写真 7は肺癌で認め

られた神経細胞の vacuolar d e定eneration ，写真8は男性の悪性 毛上皮腫で認められた

強い s<itell i to sis, 写瓦9は咽候婦でみられたneuronal vacuolatio n と .sate-

llitosi s であるn 叉他の肺癌例では消失した神経制胞の跡をaXO  nが 巻き状にうずめる所見

（氏不 10 ）が認められた。基礎疾患としては悪性鍾援が 7例あり，うち 3例が肺紙，叉 1{9~ の宵噴門

ド＇J1l1があるが ，これはmyasthenia gravi s を伴っていた例である。

これら後根神経節の変化 と脊髄後索の変化とを伴った例は で示した。これらの症例が ，実践に後

索 （GoI l京）の病変と対応しているかを見る為 ，顕部俺根神経節 fBurEiac h束に対応）と腰

部後僅神経節 fGol l束に対応） とを比較してみたが ，我々の特染操本で見る限り全く差は見出し

得ず，従ってこの牒剖；後根神経節の変化は必ずしも後索 CGo I l索）の病変とは対応していないと

考えられた。 の2伊jは前記の後索に病変があ り， かつキノホルム剤念多量に服用している例である。

a)26I39 406 臨床的には ，死亡 5年前に十二指腸演揚の手術で胃部分切除を受け，術
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26028 540 

※26166 580 

26126 610 

26023 560 

25973 60合

えD

l¥J 
26100 32色

26120 60()' 

※26156 41♀ 

26046 73色

26057 660 

ぷ26029 130 

＼・l

議26139 40包

表 4

Pulmonary Cancer 

// 

// 

Pharyngeal Cancer 

Ca rd iac Ca c Mya st hen i a Syndrome 

Chorioepithelioma of male 

Hepatoma c Liver Cirrhosis 

Nephorotic Syndrome 

Pulmonary Inf.with Acidophil Bae. 

Mitralstenoinsufficiency 

Pro t e i n I o s i n g En t e r o pa t h y 

Cholangiolitic Liver Cirrhosis 

・ぷ印は脊髄後索にも病変のみられた例。

：；印は脊髄後索にも病変があり ，かつ多量のキノホルム剤を服用していた例。

Neuronal 
Va c・

4十

＋十

す十

＋ 

Satellitosis Neuronal 
tangle 

十ト 十十

＋ H
廿

＋ 

＋ ＋ 

十十 ＋ 

edema 

＋ edema 

＋＋ ＋ 

＋ 

4ト＋

持＋ ＋十



後 ，吸収不良症漫群と肝炎を併発し，肝性昏睡で死亡した例で，経過中キノホルム剤総計約 30 0 g 

服用しかっ縁舌，緑便 ，知覚障害を呈しSMON病と診断された例である。剖検上肝にはc:hol anで

giolitic liver cirrhosi s，脳には全く偶然に典型的た central pontine 

myelinolysi sが認められた。脊髄 ，顎髄では後索に軽度の髄鞘の pa11 or （写真 11 a ）及

び軽度の fiber gliosi sもみられた。併しながら ，腰髄では側索に著変なく ，叉後索の髄鞘の

pa 11 o r についても末梢ほど強い という形ではな く， かつ個々の髄鞘 ，軸索が正常に保たれている

事から SMONは否定された症例である。この例の後根神経節には著明な satellitosi s と

ne u r on a 1 tang 1 e形成（写真 11 b ）が，頭部 ，胸部 ，腰部，後根神経節に一様に認められ

た。原因としては，この例に central pontine nyelinolysi s を認められた事等により

一連の肝脳疾患に附随したものと考えているが ，確証はたく対照として記載しておく例である。

b)26029 130，臨床的には生後 2才頃からはじまる下痢腹痛で，蛋白喪失性腸症と診断

され， 4才頃に慢性唇炎を併発し，かっ末期にはアルキル水銀中毒症を合併して死に致った例である。

剖険上脊髄後索（ GoI l束に限定）に強い脱髄（写真 1z a ）と同部に一致した fiber gliosis 

（写真 12 b ）がみられ ，かっこの変化は顎悦に行く程著明で ，腰髄側索には著変はなかったが全く

SMO N様所見を呈していた。 この仔I］は再度の臨床的な追跡で 6才～ 7才にかけてキノホルム剤総計

約25 0 gを服用し，その当時軽い知覚症状を呈していた事が判明した例である。従ってこ の所見は

SMO Nそのものであろうと考える。併し病態像の発現にはキノホノレム剤以外に ，基礎疾患としての

蛋白喪失性腸症と慢性腎炎とがどのよう に関与 していたかが問題である。この例にも後根神経等に著

しいsatellitosis（写真8参照）がみられたが ，この変化は比較的に新しい変化であり ，かっ

頭部，胸部 ，腰部の後根神経節に一様に認められた。従って この変化は後索の病変に対応するもので

あるよりは ，むしろ末期のアルキノレ水銀中毒症によるものであろ うと考えている戸

4. 末梢神経病変について

我々は主に坐骨神経（ prox ima I ），大脳神経 ，及び少数ではあるが排腹神経を調べた。多くの

例で，軽度ではあるが，明らかな病変が認められ ，基礎疾患及び ，絹床末期の影響が末梢神経には少

なからず病変を残すもの と考えている。叉臨床的には全く神経症状のない例（ 26281,64(),

urernia due to polycystic kidney）でも写真 13の如く変性したmye1 in CI ）が認

められた内同じ尿毒症（ 2 6 2 8 2 , 2 6 o u r em i a d u e t o c h r o n i c g I ome r u l o -

nephritis）で臨床的にuremi c neu ropa thy と診断された例について脊髄一馬尾一後索

神経節ー坐骨神経一昨腹神経を系統的に検索したところ ，末梢では著明な脱髄とシユワン細胞核の増

加（与真 14 a ），大腿部では脂肪穎粒細胞の出現（写真 14 b(I））がみられたにも拘らず ，後根神

経節i；付近では全く変化が見出されなかった。即ちこの痕例は末梢神経も全長にわたって検索する必要

があるという教訓を与えた例であって，今後の容考にしたいと考えている。
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IVまとめ

1. 1969年 10月より東大病理学教室ば於ける剖検例 27 3例より脊髄 18 7例を検索し，

SMO Nに認められる病変と対比した。

2. 脊髄後索に病変を示すものが 14例あり，そのうち 3例は肺癌症例であった。 1例の SL Eに

認められた病変は典型的な combined myelopathy を呈していた。

3. 腰髄前角細胞に高度のcentral chromatolysis を示す例は 3例であったが，

spheroid bodyは比較的多くの症例で観察された。

4, 後根神経節に病変を示すものは 42例あり，程度の著しいものは 12例あった。しかしいずれ

も後索の病変とは対応していたかった。

5. 末梢神経には臨床症状の有無にかかわらず軽度の病変は多くの例で認められた。
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〔写真 I-a〕 26006, 656肺癌，第 7頚髄， KB染色 ×6。
後索ことに Goll束の pallorが認められる。

〔写真2-a〕 26031, 626肺癌，第 7頚髄， KB染色 ×6。
後索ことに Goll束と側索及び前索に pallorが認められる。

〈写真 2-b〕 26031, 626肺癌，第 7頚髄， Holzer染色 ×6。
後索の脱髄部に一致して五brousgliosis が認められる。
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〔写真2-C〕 26031,620肺癌，第3腰髄， KB染色 ×5。
後索の pallorの他に左右の側索にも軽度ながら変性が認められる。

〈写真1-b〕 26006,650肺癌，第7頚髄のGoll束，Bodian染色 ×100。
軸索は粗に配列しているが崩壊像はみられない。
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〔写真3〕 26172, 620 s状結腸癌，第7頚麓のβoll束， SudanE染色×1000

Goll束の脱髄巣に著明な脂肪頼粒細胞の出現が認められる。

左端には正常な Burdach束がみられる。

〔写真4〕 25453,39♀ SLE，第6頚髄， KB染色×60

後索 Goll束に左右対称性の脱髄がみられ文周辺部にも一様に脱髄が認められ

る。
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〔写真5) 26212, 68♀喉頭癌，第3腰髄， DorsolateralNucleus, KB染色 ×100。
神経細胞の著明な centralchromatolysis が認められる。

〔写真6〕 26156, 41♀ネフロ ーゼ症候群， 第 2腰髄， 前根神経分出部， Bodian染色

×1000 

spheroid bodyの集族が認められる（→）。
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〔写真7〕 26028, 546肺癌，腰部後根神経節， KB染色×200。

左上に腫大した神経細胞があり，文3個の神経細胞に空胞変性がみられる。

〔写真8〕 26100, 326悪性紙毛上皮腫，腰部後根神経節，HE染色 ×200。

Capsular cellの増殖（ satellitosis）がみられる。

〔写真9〕 26023, 566 咽頭癌，腰部後根神経節， HE染色×200。

神経細胞の空胞変性と satelli tosis とがみられる。
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〔写真10〕 26166, 58（＇.）肺癌，腰部後根神経節， Bodian染色×1000

消夫した神経細胞の跡を腫大した axonが渦巻き状にとりまいている縁。eu-

ronal tangle）がみられる。

〔写真n-a〕 26139, 400細胆管炎性肝硬変症，第7頚髄， KB染色×5。

後索ことに Goll束にわずかな pallorがみられるのみである。

〔写真11-b〕 26139, 400細胞管炎性肝硬変症，腰部後根神経節， Bodion染色×1000

神経細胞の消夫と多数の neuronaltangleの形成がみられる。
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〔写真12-a ) 26029, 13 6蛋白喪失性腸症，第6頚髄， KB染色×6。
Goll東に著明な脱髄がみられる。

〔写真12-b〕 26029, 130蛋白喪失性腸症，第6頚髄， Holzer染色 ×6。
Goll束の脱髄部に一致して五brousgliosisがみられる。
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〔写真13〕 26281, 640尿毒症，俳腹神経， Wolke染色 ×200。
変性した神経線維（→）がみられる。

〔写真14-a〕 26282, 266尿毒症，酢腹神経， KB染色×100。
髄鞘の変性とシュワン細胞の増加がみられる。

〔写真14-b〕 26282, 260尿毒症，坐骨神経， SudanE染色×200。
髄鞘の変性と脂肪穎粒細胞（↑）の出現がみられる。
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SMO Nの排腹神経の電子顕微鏡的研究

松山 春 郎 脳性麻捧研究所

平井 筒 司 慶大医学苦闘科教室

臨床的V'CSMONと診断された4症例の排腹村経生検材料Kヲき ，電子顕微鏡的の研究を行ーたの

で， 報告する。

I 臨床症 状

症例 I, 6 2才，圭婦，既往症には 25才の時，リウマデ熱，49才の時，子宮筋腫の手術以外 ，

特記すべきものは念加。家族歴κも特記すべきもαま念い。

現病歴：昭和45年8月 I7日より 下痢 ・腹痛 ・喧吐を生じ ，某病院K直ちK入院 ，急性腸炎の診

断にて，クロラムフエエコール念らびにヱマホルムの投与をうけ ，下痢その他C諸症状はまもなく消

但したが，8月25日より両下肢のしびれ感を生じ ，上行性l'C2～3日のうちに下腹部まで通し，9

月1日より下肢の脱力を生じ，歩行困難と左ョた＠某病院の紹介Kて昭和45年 9月5日，済生会宇

都宮病院K入院した．とれまでK視力障害，発熱 ，尿失禁左どはなかョた。

入院時現症 ：体格やや小，栄・華中等，脈博80，整 ，血圧 140/10o, 貧血 ，黄痘なく ，緑色の

舌苔付，胸部異常所見左 し， 腹部は下腹部陀手術般痕あるほか ，特に異常念〈 ，下肢浮腫なし，将経

学的所見：精神機能正常 ，言語障害乏し ，眼底所見で，両側K硬性白斑を認めた以外Kは異常在〈 ，

そのほか脳神経K異常在し ，筋力は両下鼓全般K中等度の低下あり ，反射では両側腹壁反射消失，両

膝蓋鍵反射究進 ，両アキレス提反射波弱 ，両側のBabinski反射陽性，右側Qiaddock陽性，（数

日後にはアキレス鹿反射も尤進）， 知覚検査では ，両側L1以下の dysesthesia｛しびれ感 ，特に

足底部陀高度）：ならびK触覚低下， 痛覚過敏を認めた．また ，両下肢の握動覚 ・位置覚の高度の低下

が認め られた。諾検査施行後 ，プレドエ ン，ビタノイリン投与Kより， 間も左〈下腹の筋

力 VL改善が見られたが ， そ の他の症状VL は著変が見られず ， 神経症状発現 1 カ月後 ， m~ 腹

神 経 生 検 を行った 9 髄 液その他の諸 検 査 で， 特 に異常は 認 めら れ念かった。

エマホルムは ，昭和45年8月 l7日より， 8月 30自主で月R用 している＠

昭和45年9月25日，緋腹神経生検施行

症例 2 , 6 G才 主婦。既往症には ，40才の時，胃下垂。 63才の時 ，変形性脊椎症・腎結石
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といわれた以外 ，特配すべき ものは念い。家族歴Kも特記すべきものは左い。

現病歴：昭和44年11月頃より左下腹部痛 ，下痢（粘液を混じ ，1日3～4回）を生じ，翌 12 

月，某医受診，胃腸レY トグY検査を受けたカ嘆常乏しといわれた．但し，貧血（赤血球22 7万 ，

へモグロビン 80 %（ザーリー値） ，白血球44 0 0 ）を指摘された。昭和45年l月7日，済生会

宇都宮病院列科受診 ，直腸鏡検査，包窃透視左どの検査を受けたが異常所見は左かョた。昭和45年

1月16日より手足のしびれ感，歩行障害出現したため ，l月21日夕同ヰK入院 ，当時 頑固念便秘

るり ，涜棋を〈り返した。 1月22日より視力障害出現，1月28日内科へ転科した。手足のしびれ

感は上行性K範囲が拡大し，漸次悪化の傾向がみられた＠

昭和45年3月6日（神経生検施行時）の主左所見：体格中等 ，ヤセ型 ，限験結膜炎や込貧血性 ，

黄痘H，胸部異常念し ，腹部や込膨隆し鼓腸肘，下取浮腫左し，神経学的所見 ：精神機能に異常なし。

言語正常 ，脳神経では根底所見で筑顔耳側半分が正常よりや L蒼白である以外 ，異常を認めず ，両下

肢高度の筋力低下あるも筋萎縮 ・線維束性翠縮なし，反射は両上肢の臆反射元進あるも ，両下肢では

膝蓋臆反射・ア キレス措反射共に消失 ，両側のHoffmann,T romner , Babinski , Chaddock 

すべて併）であった。四肢のしびれ感（上肢では前腕下÷以下 ，下肢は全般に高度）の訴えれ ，Ts

以下に触・痛覚の低下あ り，両下肢の位置覚 ・振動覚は高度の低下を認めた。尚 ，胸部に第 5肋骨を

中心に上下約 10題巾に帯状の圧迫感の訴えあり。

検査成績：尿の一般検査では異常な〈 ，入院後経過を追って 2回髄液検査を施行しているが ，細胞

数，蛋白貴いづれも正常値Kて，その他Kも異常は認められ念刀、ーた。末棺血検査Kて貧血を認めた

ほかは ，血清電解質・肝機組食査，血、河野蛋自分簡などナベて正常値でるョむブドー糖負荷時食でも

糖代謝異常は認められなかョた。

キノホルム製剤服用の有無については不明でるる。

昭和45年3月6日（神経症状発現後約2ヵ月 ，症状は未だ悪化 ・進展の時期 ）K:排腹神経生検を

行ーた。

症例 3 '4 5才男 ，会社員。既往症・家族歴κは特記すべきものはない。

現病歴：昭和41年8月より下痢を生じ，会社C医務室で止痢剤の投与により一時軽快したが約2

カ月間，反復して下痢を認めていた。同年10月中匂よb両足慌のしびれ感を生じ，次第K上行する

とともK，歩行障害を来たLicoをた，同じ頃より両眼の視力障害K気付き ，諸症状は漸次悪化したた

め，昭和41年 12月27日慶応病院内科K入院したQ 入院時現症 ：体格 ・栄養中等，脈博70，整，

血圧 12 4/9 0，貧血 ・黄痘H，肝臓右乳線上 l横指半触知 ，辺縁鋭，硬度正常 ，牌臓は触知せず ，

その他一般所見Kは異常乏し ，神経学的所見 ：精神機能正常，脳ネ憶では視神経を除き正常，視力低

下高度（V d = Q. Q 2 ( D • 0 ) , VS= Q Q 2 ( D • 0 J ）眼底所見にて両側乳頭やや充血性・境界や込不鮮明 ，

動脈硬化性変化 1度，視野検査にて両側中心性暗点十円 ，球後視神経炎を認めた。両下百安全般陀中等度

の筋力低下を認めるも ，鍍萎縮・線維束性磐稽はない。反射では両膝葦膿反射の允進るるも，・病的反
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射は認めず ，知覚検査ではL5, 51領域K痛覚過敏あるも ，触覚・温度覚はほぼ正常 ，掻動覚 ・位置

覚は両膝関節以下にて低下を認めた。

検査成績 ：尿陀異常所見念〈，末梢血・血清電解質 ・蛋白介薗 ・肝機能検査いづれも正常，髄被検

査にも異常を認めず，血液ワシセルマン反応陰性，クイルス血清反応（インフルエンザA ・8，アデ

ノウイルス ，ムンフ・ス ，日本脳炎 ，ポリオ I・D・ ID）を行宮たが，すべて 8x以下であーた。

入院後 ，プレドエン投与に より，歩行の著明な改普をみると同時Kしびれ感も足底部のみK限局し

たq ただし ，視力障害は殆んど改善がみられず ，昭和 42年4月l4日退院した。

退院後，済生会宇都宮病院外来で治療を続け，ピタノイ リン ，A,T.P プレドニンの服用Kょ!J' 

僅かK視力は改善をみた（昭和 43年7月視力右0.l，左0.1 ）が ，その後，症状はほぼ不変で昭和

4 5年1月よりプレドニンは中止し，経過観察中である。

昭和45年4月神経生検を施行した当時の自覚症状は，視力障害（眼前酌 l米以内で指数が判る程

度）と足底部のしびれ感 ，他覚的には両側腹壁反射消失 ，両膝葦鹿反射軽度充進，両下肢位置覚 ，振

動覚軽度低下のみで ，筋力もほぼ正常 ，病的反射←），かかと膝試験もほぼ正常であーた。

神経症状発現前，キノホルム製剤の服用の有無K関して，再三謂査せる も，本症例では投与されて

い念いとのととであーた。

昭和 45年4月17日（神経症状発現，3年6カ月後）排腹生検生検施行。

症例4I 6 2才，主婦。既往症では ，40才頃より慢性胃腸炎といわれている他K特記すべきもの

は念いe 家族歴Kも村経疾患・糖尿病左し。

現病歴 ：40才頃より時金腹痛あり ，四季を通じて気候の変り目Kょく下痢をした。昭和38年 ，

水療性下痢（ I日5～6回）を生じ果亙受診，腸レン トグン検査の結果，潰蕩性大腸炎といわれ，加

療後間も左〈軽快した＠ しかし，その後も時屯腹痛 ・下痢があ宮た。昭和42年2月，両下肢の

dysesthesia （足底部のじりじりした感じ）を生じ ，間も左〈起立不能と左ョた。約40日後K歩

行可能となーたが ，以来両下肢のdysesthesiaは続いている。昭和45年9月 1B，済生会宇都宮

病院K来院＠当時 ， 両膝関宣~下 ， 特に足関節以下K著しい dys est hes i a （足底部Kボール紙がは

りついた感じ）及び ，軽度む歩行障害（ I 0米位い歩行すると疲れて少し休むと歩ける）を訴えた。

視力障害の訴えは左いが ，昭和42年2月両下肢の異常感覚を生じ ，聞も左〈歩行不能と在った頃K

軽度の視力障害を自覚し ，歩行可能と宏司た頃より自覚的κはよく左ョたとのととでるる。

初診暁見症 ：体格中等 ，ヤセ型 ，脈博 70，整， 血圧 19 0/  1 1 0，眼験結膜や込貧血性，黄痘

H，胸腹部異常な〈 ，下肢浮腫左し。神経学的所見：精神機能異常なし ，眼底所見で動脈硬化性変化

2度，高血圧性変性2度，KWilaの他，脳村経V巳異常左し，膝華麗反射商慣抗進，アキレス聴問摘恒l蹴弱，

Bab i ns k i反射両側同，両下肢大腿下部以下氏触覚低下を認め ，支え握動覚 ・位置覚の低下を語。

た。筋力は両下肢K軽度の筋力低下があり，歩行は遅〈，や 込足底をひきずる，Rom be r g徴候国

（少しふらつ 〈程度） ，上肢は反射 ・筋力 ・知覚など ，すべて異常は認められ左かった。
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検査成績 ：尿は査白 ・糖H，沈笹Kも異常所見念し。末摘血では，赤血球38 0万，へモグロピン

l 2.09/d_t,Ht37%，白血球4.3 0 0，血小板86, 0 0 o，絹状赤血球6~ゐ，位液検査は施行して

ν、tlV、＝

キノホルム製剤服用の有無κっき ，かかりつけの医師K再三問合せた結果では ，昭和44年 9月と

同年 12月κ20日間 ，昭和45年2月～ 3月 ，同年7月～ 8月にキノホルムを投与されているが ，

持経．症状発現以前Kはワカ末（キノホルムを含まず）， タンナ）I，ピン ，ピオフヱλ，さンの投与を行ョて

シ p ， 神症症状発現後κメキサホルムを投与している＠但し ， メキノホルム投与後K;f~軽症状の悪

化は認めてい念加。

昭和45年9月25日（神経症状発現より 3年7ヵ月後 ，症状がほぼ固定した時期）陀緋腹神経生

検を行司た。

II 研究方法

緋腹神経の束性生検材料は ，症例2では採取後直に細切し，1%オぷさウム酸固定 ，1I 3 I 4で

は2%グノレタールアルデハイド固定後細切し ，l係オスミクム酸固定（共K燐酸緩衝液PH 'Z 4 ）脱

水 ，エボン包埋 ，Porter-81 um MT-1 ~クロ トーム で 1 μ切片をつくり ，para-phenylendi a一

回 目 染色し ，鏡検 ，LK Bピクロトーム超薄切片は ，酢酸ウランと鉛の重染色を行ない ，目立Hs 

-7 s電子顕微鏡Kて観察撮影した。

直研究結果

光学顕微鏡的K，症例 lをのぞいて ，有鍾餅lの滋少が多少とも認められ ，特K第 3例のパラフイ

γ切片では ，著明な有髄餅草の減少と ，細繍盤機構造をもっシユワン細胞や，膝原線維の増生 ，軸索

の変形を認めた。ゴエリン球は極〈少数で ，食細胞は認められ左い。

電子顕微鏡的には ，症例 lでは ，有髄鰍住のあるもののうち ，王として大径線維の軸索Kneuro-

filamentの増加をみた。甚だしいものでは ，neur o tub ul eはみられず，不規買fjll(波打つフィラ

メントの集合のみより念ョている。然、しとの場合髄鞘Kは変化はみられ左Iハ。

症例2でも ，軸索内のフイラメソトの増量が目立ち，一部崩壊像もみられる。

Ran vie rの紋輪部K ，管状 ，／J、胞決構差ゃ ，より大きい空際念どを認める。そのわり K髄鞘は余

り ~＇ ti•されてい念い。

症例3，軸索は変形，縮小し ，多数の空胞を認め ，髄朝、とむ間K大きい空隙をみるものもある。

症例4でも ，多くの有髄線維の髄鞘（I(著変はないが ，軸索kne'..lro f i 1 am ent の著明左増加がみ

られ ，るるものでは糸粒体ゃ， dense bodies,visicle sが中心部K集ーて認められる。 RanV-

i rの紋輪部公よびその近努の断面で ，Schwann細胞体内K大小C空隙をみ ，その内Kはvesi c 1 es 

やフィラメン トか散在してみられ，軸索や髄鞘の一部κ崩壊のみられるととろもある。
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IV 考按

SMO Nの特経系の病理は ，ネウロンの変性であり ，その際特K大きいネウロンが念かされ易〈 ，

( I, 2) 
病変ゆその末梢部より perikoryak向ーて進行する＠ とのよう左型のネクロンの変性は

dying-back neuropathy (3）と して薬剤中毒やビタミ ン欠乏症の際K知られている。 SMONK 

於けるとの特徴は ，脊髄の上下2個厚め断面を比較ずるととKより ，ょく理解され得る。 Perikarya

は通例末梢部の病変κ＆くれて ，単純萎縮の形をと り最後Kはネク ロン全体が消失する ととは ，遺伝

.(4) 
性失調症でよく知られているか ,SMO Nでは脊髄後根神経節の神経細胞や， 網膜の神経節細胞層

の神経細胞にこの型の病変をみるととがある．一方 SM-0 Nでは ，ベラグラ問機腰髄前角などK 中心

心染色質溶解明象を歪めるととも稀では左い。 電子顕微鏡的Kは，dying back neuropathyは

NIH5 tr iー orthocresyl' phosphate6, acrylamide7などにより ，それぞれ具った

特徴宜主念像が記載されて¥/'lる＠

S MON  C末梢神経の病変Kついては ，王として坐骨神経や腕頭神経のような神経主幹κついての

変性像について論じられているのみで ，剖検時K標本採取が難しい為 ，四肢末梢に於ける知覚かよび

運動ネク ロY の末端の変化Kついてはしらべられてい念加。

8 
酢腹神経の生検は近時行われるように念 り塚越 らは ，軸葉の変化が著しく，腫脹 ，断裂細小化，

珠数化など刃智、められるとし，髄鞘にも変化の認められるととも あるが ，軸索に比し目立た乏い傾向

にあるととを指摘している。

9 
電子顕微鏡的研究も少数あり ，Miyakawa は，髄鞘の蜂巣化ゃ ，わかれた髄鞠言問κbける糖

10 
源様額粒の出現 ，軸索の縮小ゃ ，無髄持経の病変について記載し ，大田 はonion bu) b形成を ，

2ク月から 9年の筋畠の3例に認めている＠

我 bの4例については ，artefact Kよる髄鞘や軸索の変形，膨化がととろによ り強〈，無髄神

経を含めて ，加令的変化との判別も難しく ，細かW病変についての解析は不可能でるョたが，有髄線

維の軸索内に neurofi lame n tが増量するとと が ，共通の変化であーた。特K発症後一ヶ月の症例

では，それ刃認められた唯一の変化でる ョた＠然し症状の固定した症例でもとの変化がみられ ，その

際中心部に糸粒体ゃ ，visiclesが集。てみられると とは ，病変の回復過程を示してはいないだろう

かとも考えられるが ，一方 との変化が ，axopJasmaの渡縮ゃ ，一部の崩壊像 と共存u切 ，i:::h止の

移行を示したりするととから，一連¢疫也塵程とみる方が妥当のように思われる。然しとの変化はSMO  N以外の

neuropa thy と診断された症例Kもみられていて，とれは当然特異な変化とは考えられ左いもので

ある。

"Prineas 7は猫Dacrylamid e中毒実験K於いて，最初期の変化として， ネウ ロンの最末端κ

neurofi 1 ame ntの増加をみている。 光顕的K変化のみられ乏い段階K於いて ，末梢では銑内軸索

末端吃 ，中枢では仙髄lの前角ゃ ，コ・ル核内のbouton terminauxや小綜維内It[,neurofila-

me ntの増加をみacry 1 amide中毒に際してみられるdying back processのメカュズムK，末

-10 7-



梢へのaxonal flowの速度の低下が関係しているととを怨定している＠

V 結 so. 
宙開

SMON<D発症後1ヶ月から 3年 6月に至る 4症例の排腹神経生検材料を電子顕徴雛包K研索した。

基本的病変は軸案内のneurofilamentの増量で病変が進行すれば軸索は崩壊K傾き ，髄鞘も孟ずか

されるが，とれがRanvierの紋輪部にかいて強調されるような所見もみられた。
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写真 I) 症例 l，大径線維の neurofilamentの増加 ×7500 
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写真 2）軸索の変形

a 一部崩壊，症例2，×6000

b 軸索の縮小と電子密度の低い無構造物質を少数含む空隙の形成，症例

3， ×16800 
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写真 3) Neurofilamentの増加。糸粒体， vesiclesなどが中心部に集っている，症例 4,

×6900 
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写真 4) Ranvier故輪部における変性。軸索のフィラメント構造の濃縮化。径約 0,5 μ 

の inclusionが見られる。髄鞘と軸索，シュワン細胞聞の解離，下方の大径線

維の軸索にも， neurofilamentの増加濃縮がみられる。症例 4, ×7500 
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写真 5) Paranodal部の軸索，髄鞘の一部の崩壊像。 下の線維は軸索の neurofilamen t 

の増加， 症例4，×7500
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