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山 本 信 二 郎
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( 昭和5 3 年7 月2 5 日受付)

脳 幹病変の 呈する特異 な神経症状 は , 種々 の 症候群

と して 報告さ れ , 今 日の 神経解剖学の 進歩に大 きく 寄

与 した . しか し , こ れ ら の 限局性病変が組織学的 に 証

明さ れ た剖検報告 は意外に 少 い , わ れ わ れ は
, 延髄 に

限局性の 壊死を認 め , 多彩な神経症状 を呈し た 一 例を

経験し たの で 報告する .

症 例

17 才 , 男子 . 家族歴 . 既往歴 に は特記 す べ き こ と は

な い .

現病歴 : 1969 年8 月 17 臥 急 に 全身倦怠感 を 認

め , こ れ は次第に 増強し たが , 発 熱 や 頭痛 は な か っ

た . 6 月 21 日頃か ら , 左上下肢 の 脱力と右上下肢の 痛

み感覚の 鈍 麻お よ び複視 を認 め るよ う に な っ た . 7 月

5 日頃か ら , 言語障害 , え ん下障害を認 め 7 月9 日当

科 に 入院した .

入院時所見 : 意識 は清明で あ るが 言語障害が あ り ,

こ と に ラ行の 発語が 拙劣で あ っ た . 体温3 8 , 3
0

c
, 脈拍

毎分 90 , 呼吸 数19 , 胸部聴診 で 左肺野に 湿性 ラ 音が 聴

取さ れ た . 皮膚は , 顔面を含む 右半身 に発汗が著 しい

が
, 左半身 は全体に 乾燥 し発汗 を認 め な か っ た . 左

E o r n e r 症候群が認め ら れ , 左側眼裂狭小 , 左瞳孔 は

対側 より小 さか っ たが 対光反射 は迅速で あ っ た . 眼球

運 動の 異常 を伴わ な い 復視を訴 え , 上方視で 上方垂直

性 の 眼振を認め た . 左顔面に 温痛覚の 脱失と触覚の 鈍

麻が 認め ら れ , 右顔面 にも触覚鈍麻を認め たが 角膜反

射 は左側で の み 消失 して い た . 左 口角の 下垂が 軽度 に

認 め られ , 左鼻唇溝も右に 比 べ 浅か っ た . 咽頭反射 は

左側で消失 し , 軟口蓋 , 喉頭筋 の 左半側麻痔を認 め た .

味覚 は , 左舌半分で完全に消失 して い た . 左舌下神経

麻痔を 認 め た が舌萎縮 は明 らか で なか っ た . 蓑在知覚

は , 頚部以下右半身 に 温痛覚の 脱失 と触覚 の 鈍麻が認

め られ た . 反対側で は知覚過敏を呈し , こ とに 痛み刺

激 に 対 し敏感で あ っ たが 自覚痛は な か っ た . 深部知覚

は , 左躯幹お よ び上下肢 で 位置覚 , 振動覚 とも鈍 麻を

認 めた . 左上下肢の 筋力は軽度 に低下 し , 腱反射 は左

側 で 全般 に 滅弱 して い た . 協同 t 協調運動 はと も に左

側 で 障害 され て い た .

検査成績 : 赤血球 460 × 1 0
4

, ザ
ー

リ ー 7 5 % , 白血

球 670 0 , 赤沈 1 時間値 62 , 2 時 間 値 97 . 髄 液 は , 圧

14 0 m m H 2 0 . 水様透明 , 細胞数 4/ 3 ( リ ン パ 球) , 蛋

白6 0 m g / d L 糖 80 m g / d l . パ ン デ ィ ー ( + + ) , ノ ン

ネ ･ ア ペ ル ト ( + ) , ト リ プ ト フ ァ ン 陰性 で あ っ

た . A S L O , C R P 陰性 , 動脈 血培養陰性 , 血清 . 髄液.

便 の ウ ィ ル ス 学的検索でも異常 を認 め なか っ た .

入院後の 経過 : え ん 下性肺炎 を合併 して い たの で ,

入院後直ち に 気管切開を行な っ た . 7 月12 日 頃から ,

左上肢 こ と に 末梢部で ア テ ト ー ゼ 様 の 不随意運動と左

下肢で は 屈筋群 の 間代性収縮を認 め る よう に なり , 同

時 に 筋強直が み ら れ る よう に な っ た . 不 随意運動の 持

続 は約1 な い し 2 分 間位で , 睡 眠 時 に は 消失 し て い

た . 3 , 4 日後か ら , 右上下肢に も筋強直が加わ っ た .

腱反 射 は両側と も や ゝ滅弱 して い た が 一 時 に は右側で

冗進 し , 足間代を認 め る こ と も あ っ た . 深部知覚は .

左 半身で 振動覚, 位 置覚 と も消失し , 右半身で は振動

覚 の 脱失と位置覚の 鈍麻 を認 めた . 7 月 20 噴か ら . 右

方視 で 右方水平性お よ び 右向き の 回転性 眼 振 を 認 め

た . こ の 頃に は , え ん下不 能で 無声と な り , 舌運 動も

左右 と も障害さ れ , 舌萎縮が 著明で 堤舌不能と な っ て

い た . 7 月 26 日頃か ら , 排尿 に 関 して 何ら意志表示を

A l o c a ri z e d n e c r o si s i n t h e m e d u ll a o bl o n g at a . A c a s e r e p o r t . S h u s o I s h i g u r o
清

,

E a t s 11h ik o H a b a , S h i n zi r o Y a m a m ot o , D e p a rt m e nt o f N e u r o s u r g e r y , K a n a z a w a U n i
-

V e r Si t y , S c h o o l o f M e d i ci n e
,
K a n a z a w a .
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しなく なり 失禁 を認 め るよ う に な っ た ･ 尿意 は感 じな

いよう で あ
っ た . 7 月 28 日 , C y St O m e tr y を行 な っ た

が , 2 00 c c 生理 的食塩水注入直後 より 膀胱内圧 の 上昇

が認 め られ . h y p e r t o n i c b l a d d c r と 考 え ら れ た ･ 7

月31 日 , 胃 ゾン デ挿 入困難の た め 胃療造設術を行な っ

たが , 8 月 針日 ∴壌部か ら感染を お こ し腹膜炎の た め

死亡し た .

神経病理学所見 : 臥 脊髄の 局所解剖 を お こ な っ

た . 脳垂1 54 0 g ,

〔肉眼 所見〕大脳 , 小 臥 脊髄の 表面お よ び割面で

は異常なく . 脳 底部血管 にも異常 を認 め な か っ た ･ 延

髄の 表面で は . 背側 で 筆尖 より 吻側 10 m m , 正中か ら左

方7 m m に わた っ て . わず か に 塵大 し た灰白色の 比較

的境界鮮明な病巣が 認 め られ た . 中JL ､ 部 に は , 上下 に

3 m m , 巾2 m n l の 出血斑が透見でき , 前額断 に よ っ て ,

こ の病変 は出血を伴 っ た 軟化巣で あ る こ と が わ か っ

た .

延髄の 吻 側端か ら7 m m 尾側の 断面で は . 軟化 巣 は

左側の 管外側部に 限局 し て 7 × 6 m m の 大 き さ を 示

し . 第Ⅳ脳室底 に接 して 3 × 2 m m の 出血斑を伴 っ て

い た . さ ら に 7 m m 尾側 の 断面( 延髄 中央部) で は , 炊

図1 . 病変の 分布 阻 細胞浸潤

□ 壊死巣

盟 出血
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化巣 は12 × 10 m m で 左 側を中心に 延髄 の ほ ゞ 2/3 を

占めて い た . 出血斑は癒合し . 帯状 に 長く . 第Ⅳ脳室

底か ら下 オ リ
ー ブ核に 接し延髄外側 に むか っ て い た .

延髄中央よ り 7 m m 尾側の 断面で は , 軟化巣は 錐体交

叉 を除 い て 延髄左半分を占め小出血斑が散在 して い た .

〔顧 徴鏡所見〕側頭糞. 小脳の 一 郎お よ び中脳 , 橋 .

延髄で ツ エ ロ イ ジ ン連続切片を作り . へ マ ト キ シ リ ン ｡

ェ オ ジ ン 染色 ,

ニ
ッ ス ル 染色 . ワ イ ル 染色. そ の 他必

要に 応 じて エ ラ ス チ カ ｡ ワ ン ｡ ギ
ー

ソ
･

ン 染色 . 燐 タ ン

グ ス テ ン 酸 へ マ ト キ シ リ ン 染色 などを行な っ た .

病 巣の 中心部 は出血の 豊富な完全壊死巣で . 脳 実質

の 破壊 は延 髄中央部で 最も広い 範囲に認め られ た ( 図

1 ) . 左三叉 神経脊髄板お よび根核. 左疑核 . 左迷走神

経曹側核 , 左孤束お よ び孤束核 . 両側舌下神経核. 毛

帯交叉左半分 . 脊髄視床路 , 延髄網様体 2/3 . 左下 オリ

ー ブ核の 大部分 , 索状体 t 両側内束縦束等は痕跡 もな

く消滅し て い た . 壊死巣内で は, 神経細胞は完全 に崩

壊消失 し , 巨大な 賞金細胞が ぴま ん性に 出現して い た .

血管は , ほと ん どが 無構造 と なる か著し い フ ィ ブ リノ

イ ド変性を 示し線線素の 析出が認め られた( 図2 ) . 出

血は . 壊死巣内に広く散在し たが , 主と して 後下小脳

動脈 の 分枝 で あ る外側延髄枝 に そ っ て 著明で . 小 出血

巣 は癒合 し帯状の 配列をな L . 壊死巣を背側と腹側 に

分け る よう に して 存在した . 壊死巣の 境界 は比較的鮮

明で あ っ た . 壊死巣周辺部で ほ . 静脈が拡張 し, 血管

周囲に 高度 の 小円形細胞浸潤( p e ri v a s c u l a r c u ffi n g)

が あ り ∴主と して リ ン パ 球か ら な っ て い た ( 図3 ) . 脳

実質内に も小円形細胞や形質細胞 . m i c r o gli a の 増殖

が み られ , 右迷走 神経背側核や左下 オリ ー ブ核の 一 部

Fi g ,2 . 壊死巣中心部

血管は無構造と な るか 著し い フ ィ ブリ ノ イ ド変性を

示す .

H 且 染色 × 30
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で は , 神経細胞の 変性や消失( n e u r o n o p h a gi a) . ダリ

ア 結節も認 め られ た( 図 4 ) . 細胞浸潤 の み られ る部位

で は髄鞘の 淡明化を伴 っ て い た . 竜笛 交 叉 の 右 背側

1/3 や 左継体路背側の 一 部 に こ れ らの 変化 を認め た .

壊死巣周辺部の 血管に は , 内弾性板, 中腰 の 変化 , 著

し い フ ィ プリ ノ イ ド変性 な ど は認め られ なか っ た . 壊

死 巣に ち か い 脳軟膜に も著明な細胞浸潤 は認 め られ な

か っ た .

壊死巣 は. 延髄の 吻側に い く に つ れ 次第 に 背外側か

ら背側 へ 移行し . 左下 オリ ー ブ核は 壊死 か ら ま ぬ が れ

た が
, 左三 叉神経脊髄根お よ び椴核を中心と して . 前

庭神経下核お よ び内側核の 破壊が加わ っ た( 図 1 ) . 出

血は こ こ で も下 オ リ ー ブ核の 背側で 帯状 に 配列す る こ

と が多く .

一 部は第Ⅳ脳室 に接 して は い たが . 炊膿 を

破 っ て は い な か っ た . 橋に ちか い 延髄吻側部 で は , も

はや壊死巣も出血も認め られ なか っ た が . 壊死巣 に 接

Fi g .3 . 壊死巣周辺部

血管周囲の 小円形細胞浸潤

H .E . 染色 × 3 0

F i g .4 . 壊死巣周辺 部

ダリ ア 結節を示す .

口,E . 染色 × 2 00

して 血管周囲や脳実質内に 細胞浸潤が認 め ら れた
. 左

前庭神経外側核 , 内側核 の 大部分や左下 オ リ ー

ブ核に

n e u r o n o p h a g i a や ダリ ア 結節が 散在 した . 左索状体

や小脳 オ リ ー

ブ ー オ リ ー ブ小脳線推の 淡明化が著明で

あ っ た . 橋脳 に は 著変 を認 め なか っ た .

延 髄尾側で は , 錐体交叉 の 高さ ま で壊死巣が続い て

い た ( 図1 ) ･ 壊 死巣は , 延髄吻側と異な り . 背側およ

び 腹側 に 向け 分葉状 を呈し , 中心部で 癒合し て い た .

左薄束お よ び核 , 模状 束お よ び 軌 右薄菜核の 大部分.

錐体交叉 背側の 延髄網様体腹側部 の 破壊 が認 め ら れ

た ■ 壊死巣内側よ り に 小出血巣が散在 した . 左三 叉神

経脊髄根お よび 根核, 錐体交叉 左背側に は . 細胞浸潤

が強く , 神経細胞の 変性や髄鞘 の 淡明化が著明で あっ

た ･ 脊髄 に は著変を認め な か っ た . 側頭葉 . 小脳. 中

脳等 に も著変を認め な か っ た . また , わ れ わ れ の調べ

た 範囲 で は . 病 巣内に は核内封入体 は発見できなかっ

た .

考 察

本症例 は , 延 髄に 限局し た壊死 を 主体とする病変で

あ る . 中枢神経系の 壊死の 原因 と して は , 血行障害や

化学的作用 に よ る もの が 多い
1】

. 血行障害の 原因と して

は . 動脈硬化 , 血栓 , 塞栓 , 血 管炎 な どが あ る
11

. 延髄

の 血行支 配 は , m e d i a n . p a r a m e d i a n ,
l a te r al a n d

d o r s al a r t e ri al z o n e s に 分け ら れ . それ ぞ れ異 っ た血

管支配 を う けて い る2I . 血管炎を 除け ば . 血栓等の 血行

障害 に よ る場合 は , 延 髄 に お い て は 限局 され た 軟化巣

に よ り特異 な症候群を呈する
3 l

. 本症例で は , 延髄中央

部 か ら尾側 に お け る 壊死巣 が 正中 を こ え 反対側の

m e d i a n z o n e の 一 部 を含ん で お り , 動脈海流域と は

一 致し な い の で . 血行障害に よ る壊死 と は考え に く い .

ま た . 壊死巣周辺部 に み られ た 細胞浸潤 は , 軟化によ

る 二次的な も の と して は余り に も激 し い も の で ある .

壊 死性血管炎 晒 と して も , 本症例 で は , そ の 特徴とさ

れ る血管の フ ィ プリ ノ イ ド変性が壊死巣内に 限局して

認 め ら れ る の み で , 周辺部脳実質内お よ び脳軟膜の 血

管に は 著変 を詰 め て い な い .

こ れ に 対し , 本症例で は , p e ri v a s c u l a r c u ffi n g ,

ダリ ア結 節な ど の ウ ィ ル ス 感染を疑 わ せ る所見が得ら

れ た
1)6 I7I

. し か し , ウ ィ ル ス の 分離同定 が で きず , また

病 理所見が従来な さ れ て い る脳炎の 神経病理学的分類

の い ず れ に も あ て は ま ら な い
7
㌧非定型脳 炎の 〟 型と し

て も , 急性壊死性脳炎 で は , 広汎な 壊死巣を伴 い , 主

病 巣 は大脳底面 . と く に 中, 下机頭回 , 海 馬回. 島回

等 に み られ る
8 馴

. 亜急性封入体脳炎 は , 若年者 に みら

れ るが . 全脳 に わ た る炎症反応と , ぴ ま ん 性 ダリ ア増
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生. 白質の ダリ ア 線維 の 増加が中軸 を形成 し , 封入体

がしばしば証 明さ れ る
川‖川牒

. 脳幹脳炎 は慢性経 過 を

とり , 病巣は橋 , 延髄 を中心 とす る が 多く は散在性で

中脳か ら間脳尾側 に ま で お よ ぶ
1 3 川

以上より , 本症例 は , あ る種の ウ ィ ル ス 感染 あ るい

はその 痕跡で あ る可能性も考 え られ る が句, そ の 分類 に

あて は まる疾患が なく , 限局せ る壊死と の み結論せ ぎ

るをえ な い .

臨床症状と剖検所見を対比す ると . 左顔面の 温痛覚

脱失は, 延 髄の ほ ゞ 全長 に わ た る左三 叉 神経脊髄根お

よ び 根 核 の 破 壊 に よ り 生 じ た も の で あ

り , W all e n b e r g 症候群 に お い て 最 も よく み られ る パ

タ
ー

ン で ある
15 ) 岬

. ま た , 反対側顔面の 痛覚鈍麻 は , 上

記の 病巣に さ ら に 右側 より 発し た三 叉 神経二次経路 の

障害が加わ っ た もの で あ る
1 7I

. 左顔面 の 触覚鈍 麻に つ

いて は ,
三 叉 神経脊髄根お よび根核の 中 に は 一 部 , 原

始性触圧覚 を伝導 す る線維が含ま れ る とさ れ て お り ,

この 障害に より 生じ た も の と 解釈 され る
1 7Il 別

眼振 は, W a11 e n b e r g 症候群に お い て しば しば 認 め

られ , 前庭神経核お よ び小脳と の 線椎連絡の 障害が関

与す る もの と考え ら れ て い る
1 9I

. 延髄 の 障害部位の 高

さと拡が り に より 水平健ま た は回転性 の 眼振を き たす

が , 多く は病巣側方向の 回転性眼振で あ る
1 7)1別

. 本症例

で は , 水平怯ま た は 回転性 の 眼振を認 め . そ の 速成分

の 向き は病巣反対側で あ っ た . こ れ は , 前庭神経核の

大部分 , 下核 , 内側核 , 外側核が 破壊 さ れ たた め 向き

. が逆転 した もの と 考え ら れ る1 7I . 垂直性 限振 は , 橋脳の

前庭神経上枝の 興 奮に よ る もの と さ れ
17 1

. 本症例で は ,

前庭神経上枝が破壊巣の ち かく に あ る た め刺激さ れ て

垂直性眼振が生 じた もの と考え られ る . 眼 球運 動の 異

常を伴わな い 複視 は , 小脳お よ び前庭神経諸核 と動眼 ,

滑車, 外転神経諸核と の 線維連絡の 障害に より 外眼筋

へ の イ ン パ ル ス の 不 平衡を 惹起す るた め と解釈さ れ て

い る
t9 I

.

左咽頭 反射の 脱落 . 口蓋の 半側麻痔等は . 左疑核 ,

迷走神経背側核 お よ び こ れ よ り発す る舌咽神経 お よ び

迷走神経の 障害 に よ る もの で あ る
20I

.

一 側迷走神経麻

輝で は, え ん 下障害 は軽度で あ るが
20 )

. 本症例 で は . 迷

走神経背側核が そ の 尾側 にお い て 両側性に 破壊 さ れた

所見が え られ
,
こ れ は高度の え ん下障害お よ び無声の

臨床症状 を説明す るも の で あ る .

本症で は不随意運動 の 出現と同期 して 筋強直が生 じ

た ･ 延髄 の 症巣で 不随意運動が発 生 した と い う記載 は

少い が , G u ill ai n らが p al a t al m y o c l o n u s の 例 を 報

告し
2 u

, L i v e r s e d g e は 個 肢の 固有感覚の 障害に よ っ

て ア テ ト
ー

ゼ に よ く に た 不 随 意 運 動

( p s e u d o a th e t o si s ) が 出現する と出張した
2 2 )

.
JJ＼川 は .

ヒ トの 中心被主菜に 相当する動物の 内側披蓋束の 破壊

で , 除脳団結に き わ めて 類似の 現象が お こ る こ と を認

め て い る
2 別

. ま た . 延髄網様体 こ と にそ の 腹内側部 は ,

脊髄運動 ニ ュ
ー

ロ ン に 対 し抑制的に働善, こ と に γ ニ

ュ
ー ロ ン

. 伸展反射 を抑制する 細 . ま た , ア テ ト
ー ゼ の

緩徐な異常運動 は . p a r k i n s o n i s m の ri gi d it y に 類

似 した筋 ト ー ヌ ス の たか まり が , 不規則に 波状に生起

す る た め の も の で あ り . 正 確 に は fl u ct u ati n g

ri gi di t y と よば れ るも の で あ る こ と が 明 ら か に さ れ

て い る
2 5 I

. 本症例で は, 左薄束核お よ び楔状束核 , 左中

上L､ 披蓋束お よ び下 オリ ー ブ核の 破壊 ∴延髄網様体の 破

壊が認め ら れ , こ られ が不随意運動 お よび筋強直の 発

生 に 関与し て い るもの と 推定さ れ る .

入院経過 中に 出現 した 排尿障害に つ い て も延髄の 病

巣 に 原因を求 め う る . 尿 意に必須の 役割を果す骨盤神

経求心系は - 脊髄 の 後索の み な らず側索を上行 し , 前

者は後索核に , 後者 は延髄外側網様体に 投射す る
2 6 抑

本症例の 尿意の 消失 ほ , 広範 な後索系の み な らず延髄

鞠様体の 破壊に よ り説明さ れ え よう . また , 排尿反射

に つ い て も , 延髄網様体腹内側部 には排尿反射 に対 し

強力な抑制野が存在す る こ と が し られ て お り
2 郎

. 本 症

例で は . こ の 破壊 が排尿反射 ( 仙髄ま た は延髄で の)

に 射し脱抑制 と し て 働 き . た め に 膀胱 内圧 曲線 が

h y p e r t o n i c p a tt e r n を示 した もの と 推定さ れ る .

要 約

17 才 , 男子 . 1 96 9 年6 月17 臥 全身倦怠感で 発病 .

発病4 日日 より t 左上下肢脱力出現 . 以後 ∴榎視 , 眼

振 , 左小脳症状 , 左顔面 と右躯幹四肢の 温痛覚脱失 .

触覚鈍麻 , 反対側の 知覚過敏 . 左躯幹四 肢の 深部知覚

鈍麻 , 球麻痔症状が加わ っ た . 発病2 5 日目 より 左上肢

の ア テ ト
ー ゼ 様 不随意運 動 と 四 肢筋強直 が み ら

れ , 1 96 9 年8 月 8 日腹部合併症で 死亡 した .

病理 学的に は . 病巣 は左側 の 延髄 の ほ ゝ
･

全長 に わ た

り , 延髄 中央部で は 一 部右側 に まで お よぶ 比較的鮮明

な出血を伴 っ た壊死巣で あ っ た . 壊死巣内に は神経細

胞 は痕跡 もな く消滅 し , 巨大 な宴会細胞が び まん 性 に

出現 し て い た . 壊 死 巣周辺部 に は , P e ri v a s c u l a r

C u 翫 g や ダリ ア結節 を認め , あ る種の ウ ィ ル ス 感染あ

る い は痕跡の 可能性 も考え ら れ たが , 分 掛 こ あて はま

る疾患が なく . 壊死 と の み診断さ れ た .

稿を終え るに あ た り . 本症例の病理所 見に つ き お 教 え い

た ゞ い た神経精神科倉知博士に 感謝 い た し ます .
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