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顕著なPathologisches　Weinenを示した

　　　　　　　　脳軟化症の1剖検例　1

金沢大学医学部神経精神医学講座（主任　大塚良作教授）
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　脳の器質的損傷により病的な表情（Lachenや

Weinen）の表出がみられることは古くから知られて

おり，多くは血管性の仮性球麻痺のさいにあらわれ，

米国ではそのためそれを‘‘laughing　sickness”と

もよんでいるほどである．その他，脳の感染や変性，

脱髄，さらにてんかん性の変化や腫瘍などによってこ

れら病的な感情表出がもたらされる．この現象と脳の

病巣部位との関係については，Wilson　1）2）やBard　3）

にはじまる幾多の塩床的ならびに実験的研究があるこ

とも周知のところである．私どもは1例ではあるが

pathologisches　Weinen（以下p．　W．と略す）を呈

した脳軟化例を経験したのでここに報告する．

1．症 “停

　患者，浅○良○は大正7年3，月，金沢市に生れ，旧

制中学卒業後，畳職を営んでいた．下記する症状のた

め金沢大学神経精神科に昭和40年9月28日に入院し，

41年5月5日死亡した（当時48才），　哺床診断は未決

定であった．

　家族歴：祖父母らに脳卒中発作で死亡せるものがあ

り，父は胃癌にて死亡した．

　既往歴：満期出産で，23歳のとき腸チフスに，27～

28歳頃肺浸潤を，30歳頃から関節リュウマチに罹患し

た．他に淋疾の既往がある．また，昭和39年11月に交

通事故で左前頭部を打撲したが意識喪失にいたらなか

った．

　性格はおとなしいが，好酒家で晩酌4合を嗜み，下

記する症状が次第に増悪して来た昭和40年6月に漸く

断酒した．喫煙は日に20本であった．

　現病歴（図1に全経過を略示する）：昭和40年5月

20日頃（47歳）から複視をみとめた．6月25日金大眼

科を受診し，Ophthalmoplegia　externa　incompleta

sinistraとArteriosclerosis　retinae（K．　W．　IIa）

と診断され，翌26日金大脳・神経外科を受診し，脳脊

髄液検査，頸動脈写で共に異常なく，左外転神経麻

痺，Anisocorie，左顔面神経不全麻痺，小舌の右側

への僅かな偏移，構音障害（±）の他に，頭蓋単純写

で左眼窩部石灰化像を示したことから，眼窩内腫瘍を

疑われた．ついで7月3日，当神経精神科を訪れ，左

の動眼神経症状（眼球運動制限と眼険下垂），左外転神

経麻痺，左顔面神経不全麻痺，四頭筋反射の左右差，

Babinski反射の両側IL呂現，　Chaddock反射の左側出

現，挙睾筋反射の両側性減退，左半身の知覚過敏を指

摘されたが，診断は保留された．

　当科外来受診後，やや傾眠傾向を示したが家業を少

しつつしていた．　9月18日頃から発語障害，歩行困

難，失調があらわれ，歩行・起立が不能となったが，

意識障害や曲面障害を認めなかった．

　入院時所見（昭和40年9月28日）：体型は細長型で，

栄養はやや不良で，胸部の打・聴診で異常なく，血圧

は130～88mmHgで，肝・脾をふれなかった．顔貌

はややapathischであり，時折p．W．がみられた．

了解や記銘はほぼ正常で，意識は清明と思われた．

　左側の眼球運動が不良で，右眼球固定を伴なう内斜

視があり，左眼険下垂がみられた，Anisocor量e（右〉

左）があり，対光反射は両側共正常であった．また，

左眼では外方視で眼振がみられた．眼底に異常所見な

く，左口角下垂をみるも，前額搬襲形成は対称的であ

った．三二は正常であったが発語障害があり，そのた

め応答内容を理解しにくかった，上肢の筋粗大力は低

下するも左右差なく，強剛や振せんもなかった．上肢

の反射は正常で，腹壁反射も正常であった．四頭筋反

射や下腿三頭筋反射は両側対称的で，間代をみとめ

ず，Babinski反射は左側で疑陽性である以外，他の病

　An　autoptical　case　of　encephalomalacia　exhibited　the　remarkable‘‘pathologic　crying”．

M3saomi：Endo　and　K：imino■i　Isaki，　Department　of　Neuropsychiatry（Director：Prof．

R．Otsuka），　S¢hool　of　Medicine，　Kanazawa　University．
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図1　全経過と脳脊髄液所見，治療の一部を示す．
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的反射を認めなかった．下肢の筋粗大力も低下してい

るが左右差はなく，自立・独歩が不能であった．顔

面や上肢の触・痛覚共に左側で鈍麻していた．他に

DysdiadochokineseやDysmetrieがみられた．

　その後，四頭筋反射の軽度充進と左右差（右く左）

があらわれ，Babinski反射の両側陽性に加えて，

Chaddock反射の左側出現をみとめ，また右対光反射

の遅鈍があらわれるようになった，また，右眼の上・

下・内方への運動制限もあらわれ，眼科での注視野検

査でもその制限の程度は両側でほぼ同様であった．右

対光反射欠如し，左の対光反射も遅鈍となってきた．

下肢の病的反射もconstantとなり，時にRossolimo

反射が左側で陽性のこともあった．10月下旬から歩行

器による歩行練習ができるようになり，複視やAni・

socorieが減じ対光反射も改善されてきた．しかし歩

行練習の効果ははかどらず，付添いの言では益々拙劣

になるとのことで，翌41年1月中旬には出来なくなっ

た，40年12月には他覚的な眼球運動検査においても運

動障害は好転したが，握力は右5～0，左9～6と更

に減じ，左右差がみとめられ，下肢の粗大力にも左右

差があらわれ，右の方がより低下しているようになっ

た．

　41年1月になり再び複視を訴えるようになり，眼球

の上方視が不能となった．2月になり一時，病的反射

が右側に出現し易く，足間代も右側にみたが，間もな

く病的反射は左側により出現し易くなり，足間代は右

側に同様にみられた．また丁丁大力も右の方が左に比

しより低下していた．p．W，も少しつつ回数を減じて

きており，3月に入り病的反射が右側により出現し易

くなったりしてその出現側が一定しないこともあっ

た．また右眼の内方視が若干制限されるようになっ

た．しかるに一方では筋粗大力が回復し，右上下肢の

自動運動がやや容易となってきていた，このように臨

床症状に好転の兆が若干みられていたが，4月中旬よ

り2回の嘔吐があり血圧は160mmHg台にいたり，

5月4日悪寒戦裸，血圧上昇につづいて数回の全身痙

変をおこし，5月5日に死亡した．全経過1年であっ
た．

　ここで，この患者の病像のうち印象ぶかかったp．

W．についてふれる、図2はやや下方から仰いだよう

●
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図2　Pathologisches　Weinen．

な撮影であるが，患者が泣くとその口角は下垂し，口

は最大に開かれ下唇の下に深い横搬が形成された．顔

の中央部の筋は弛緩し鼻翼や上唇は挙上され，眼輪筋

は収縮し，鐡眉筋の収縮と共に眉毛の岡に険しい嫉が

生じ，一方懸盤筋の収縮により鼻根にも横搬が生じ

た．患者の構音障害とp，W，のために，このさいの

感情の内省によ、る陳述をうることができなかった．こ

のWeinenは家族その他の見舞客があるとよくあら

われ，医師や看護者の質問が疾病状態や家族に関する

場合に多くあらわれ，身休的診察のさい「握力計を握

らせる」などであらわれることもあるが，その診察に

充分応じえぬ時（例えば痛覚検：査で患者の応答が医師

に了解されない場合や筋粗大力検査で四肢の挙上が充

分にできぬ場合など）に多くみられた．一般に食事や

倹温で泣くことはないが，時に泣くことがあり，また

独りでいて泣いていることもあった．　ラジオの内容

によって笑うことがあるがpathologisches　Lachen

（以下p．L．と略す）はなく，また笑うべき際にそれ

がWeinenに変るということもなかった，泣きはじ

めると途中で止ることなく，前記したごとき極期を暫

くつづけて間もなく元に復する。毎回ではないが大声

を出したり涙を伴うこともあったが，そのようなこと

はこの患者の全経過のうち概して後半期にみられた．

つまりこの患者は，悲しさを誘うような場面にあって

は勿論であるが，そうでない場面でもWeinenをお

こし，時には独りでいるときにもそれが起り，毎同ほ

ほ同じようなパターンをとった．ただ患者からの陳述

がえられないため，Weinen中の感情の変化や，また

抑制しようとの意志の有無については明確にできな

い，

　検査結果（表1）：ln1圧は入院時130～88　mmHg

で，41年3月頃までほぼこの値を僅かに上一トしていた

が，以後最高血圧が160mmHg台に達するようにな

った．脳脊髄液では，40年11月まで圧が高く且つ

Pleocytoseもみられたが，41年3刀以降ではそれら

に代り蛋白の軽度増加があらわれた（図1）．脳波で

は2回目のInsultの後の記録（40年9月29日）では

αrhythmが9c／sから8c／sとslow化し，　posi・

tive　sharp　waveもあらわれた．レントゲン検査で

は左眼窩に石灰化像があり，また椎骨動脈写では造影

されなかっ’た左後大脳動脈が頸動脈写で造影されてい

た以外に，脳室写でも所見がみられなかった．尿・糞

便・喀疾・脊髄液の培養では病的な菌の生育がみられ

ず，糞便からのウイルスの分離は陰仕で，血清のウイ

ルスの抗体価も正常範囲内であった．

　治療（図1）：抗生物質（Ceporanの髄腔内注入と

筋注，Penicillin，　Achromycin），抗菌剤（Panfu・

ran－S），抗結核剤（PAS，　Neoiscotin，　Streptomy－

cin一経過でふれなかったが，41年1月に肺炎にな

りそのあζ左上肺野に異常陰影をみとめ，肺浸潤の既

往があるので肺結核を疑って投与した），副腎皮質ホ

ルモン（Medro1）の他に，ニコチン酸，　Theocolin，

塩酸パパペリン，Reserpin，　Vitamedin，　chlordia・

zepoxide，　imipramineを用いた．そのうちCeporan

の髄腔内注入はただ1回であり，Ceporan筋注と

Penicillinは41年1月下旬の肺炎のため約2週間使

用されているのみであるからMedro1，　Achromycin，

Panfuran－Sについてのみ図示した．

皿．病理地割学的所見

　中枢神経系以外の解剖所見として，左肺上葉肺気腫

・両側胸膜部分性癒着・脾うっ血・肝臓変性（脂肪浸

潤）・腎臓変性・胃炎・小腸島山がみられ，他に大動

脈に怪度の灰黄色肥厚斑がみられたが，それ以外の血

管系では肥厚をみとめられていない．

　脳は，重さ1275gで外観上段弩二面や脳底面に粗

大病変をみない．

　本症例の脳病理学的特徴は，上部脳幹（視床下部，
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病的所見なし（尿・糞便・喀疾・脊髄液）

御垣の抗体価　正－常
糞便よりの分離　　（一）

中脳，橋中部）にみられる動脈硬化性病変である，す

なわち漿液浸潤や漏出性小出血，脂肪穎粒細胞の動員

などのみられる梗塞性軟化巣は．視床下部より橋中部

に至るまで，程度の強弱はあるがほぼ連続して，左右

対称性に認められた．

　臨床一病理学的にこれらの病巣の拡うがひをまとめ

たのが図3である．まず視床下部では軟化巣は乳頭休

後縁の高さより始まっている（図3－A）．すなわち左

側においては，中間質に接し，被蓋放線より内髄板に

沿って外背肉に拡が。ている米粒大の軟化巣が存在し

ている．．軟化巣の中央は物質欠損を示しており．視床

束（H1）はその内に含まれている．この軟化巣は尾側

に向うにつれて小豆大の大きさとなり，後交連の部あ

たりよりは逆にその範囲を縮少して中脳被蓋に続いて

いる．　　　　　　　　　　　一　　　　　　　　・

1右側の病変は左側より軽微である．すなわち血管周

囲の脂肪穎粒細胞の増殖を主とするネ全軟化巣が，被

蓋放線，一部視床束や赤核前端部にみられる．尾側に

向うにつれて，病変はさらに黒質や大脳脚内側部にも

及び，左側同様中脳被蓋に連らなっている．㌔両側の不

確帯には斑状の脱髄が散在しているか，両側共に視床

諸核やルイ氏体細胞には変化はみられない；F

上丘前部（図3－B）の高さでは，，上記した病巣は

ほぼ同程度となり，対称性に中脳中心灰白層の腹外側

部より，一部は内側縦束を越えて中脳網様体にまで散

在性に認められる，すなわち背外側被蓋束，内側縦束

や中心被蓋束の各一部が軟化巣に含まれている．赤核

の三内側部が侵されているが，動眼神経核には変化な

い．

　内側膝状体の高さ（図3－C）では，’前述の軟化巣

はさらに腹方に拡がρている．すなわち左側では赤核

の背内側部，内側縦束の一部を侵し，赤核内側部に沿

って縦に長く拡がっている．右側では軟化巣ほ赤核の

ほぼ中央部を占め，．尾側に向うにつれてその大きさを

まし（米粒大），また右方に拡がって黒質や大脳脚内側

蔀をも侵している，　　　　　　　　一

　中脳後部’（図3－D）では病巣め牙布は変りない炉

右側の病巣は漸次縮少しているのに左側のそれは再び
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その範囲を拡げている．1すなわち両側の軟化巣は，内

側縦束や中心灰白質の一部より動眼神経核の一部を占

め，さらに動眼神経根に沿って大脳脚に達する線状の

拡がりを示している．

　結合腕交叉の高さでは，被蓋部の病巣は融合し，中

央部に認められる，大脳脚の病巣は不正円形で皮質脊

　　　　　　　　　　　　　　図3　病巣の拡がりを示す．

〔A〕乳頭体後縁での前額断面，〔B〕上丘前部での前額断面．〔C〕内側膝状体のレベルでの前

額断面，〔D〕中脳後部での前額断面．〔E〕橋上部での前額断面，〔F〕橋中部での前額断面．

（CC：大脳脚，　CI：内包，　CR：上丘，　GC：中心灰白層，　GM：内側膝状体，　LT：視床外側核，

MT：視床内側核，　P：被殻，　R：赤核）

A

B

D

E

〆　鍛
　　へ

C F
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髄路に一致して多発性に血管周囲に認められる，病巣

は左側で著しい．

　橋上部（図3－E）では背側部の病巣は中脳に連続

して認められるが次第に縮少している．橋底部のそれ

は，左側では融合して一時小豆大の大きさとなり．橋

縦東外側部を占めている，右側橋底部の病巣も同様

で，次第に限局し，縮少している．

　橋中部（図3－F）に，前の図の病巣と不連続な軟

化巣が2つ，左側内側縦束直下と，脳底部近くに孤立

性に認められる．三叉神経出部の高さでは，これらの

軟化巣は消失し，それ以下の部位には認められなかっ

た．

　橋後半および延髄，脊髄には上述の軟化巣よりの2

次性病変がオリーブ核，橋縦走線維，橋横走線維など

に認められるが，外転神経核，顔面神経核，舌下神経

核，迷走神経背側核，疑核，脊髄前角の各細胞には変

化をみず，動眼神経核細胞にも尾側の一部を除いては

変化は少なかった．しかし動眼神経根は両側とも脳内

で強く侵されている．また延髄錐体にはびまん性の脱

髄がみられたが，オリーブ核に比してグリオーゼの像

は軽微である．脊髄では両側の側索錐i体路，右の前索

錐体路に2次変性が認められた．

　その他大脳半球では，皮質神経細胞のびまん性の脱

落や硬化像が3，5層を中心にみられ，血管周囲組織

の蒼白化，疎懸化も存在し，白質の一部には境界不鮮

明な脱髄斑も認められた．

　小脳の変化も非特異的で，分子層の萎縮，ダリア細

胞の増加，Bergmann細胞の増殖と，歯状核細胞の

中等度の脱落が認められた．

　大脳各動脈は外観上軽度のAtherom変性が認めら

れたが，年令相当のものであった．しかし，脳底部や

半球軟膜の小動脈には高度の中膜，内膜の肥厚を示す

ものがみられ，一部では内鰐が完全に閉塞していた

（図4－A）．また軟化巣の性状は部位により多少異な

り，視床下部の病巣は血管を中心に脂肪穎粒細胞やダ

リア細胞の増殖が強く（図4－B），中脳の病変はこ

れらの他に血管外膜細胞が肉芽状に増殖しており（図

4－C），　2次的病変とおもわれる血管周囲性脳円形

細胞浸潤もみられた．橋病巣は漿液浸潤によるとおも

われる境界鮮明な軟化巣が多く，またダリア線維の増

殖も高度である．しかしこれらの軟化巣の性状より病

巣の新，旧を決めることは困難であり，また同一部位

の中でも，新，旧異なる軟化巣が共存して認められ

た．

　　　　　　　図4　顕微鏡所見．

〔A〕脳底部小動脈の内灘閉塞を示す．×100，H．E．

染色．〔B〕血管周囲性のダリア細胞の増殖を示す．

視床下部，×100，K．B．染色．〔C〕血管外膜の肉芽

状増殖を示す．中脳，×50，K．B．染色．

皿．臨床および脳病理所見の要約

47歳の時に，複視をもってはじまった脳軟化症の男

子で，全経過1年で死亡した．発病当初左動眼，外転

神経麻痺，病的反射陽性があり，2回目のInsultで

瞳孔症状・構音障害・歩行不能・p．W．をあらわし

た，

　脳病理学的には，視床下部・中脳中心灰白層の腹外

側部から赤核，更に黒質内側部に接する領域にみとめ
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られる軟化巣群や黒質・大脳脚の変性・脱髄，動眼神

経根．の両側性の侵襲，更に橋前半に散在する軟化巣が

主たる病巣である．それ以下のレベルではオリーブ核

・橋縦走線離・橋横走線維の変化や延髄錐体・側索錐

体路・前索錐体路の2次変性がみられる．また大脳半

球にも皮質神経細胞のびまん性脱落や硬化像があり，

小脳分子層萎縮・歯状核細胞脱落がある．この他に脳

底部や軟膜の小動脈の一部に中膜や内膜の肥厚をみと

める．上部脳幹の病変は両側性であり，本心は脳動脈

硬化による脳軟化であり，その病巣は脳底動脈や後大

脳動脈の穿通枝の乱流領域に主として存在した．

IV．考 按

　「笑い」や「泣き」などの感情の表出が，不随意に

おこり，それが神経系の損傷を背景にしている場合の

あることは古くから知られており，多くのそれに関す

る考察が今日までなされている．わが国では在来のド

イツ医学の影響もあり，それを表わす術語として多く

ZwangslachenまたはZwangsweinenという表現
が用いられている．それに類似する現象を表現する一

つとしてAffektlabilit翫（Affektdurchlassigkeit）

と云う術語も存在する．しかしこの両者の現象に質的

な差異がみられず，むしろ量的にのみ区別しうる場合

も存在するため，使用上の混乱もみとめられるようで

ある．　一方，英米系の論文では‘‘forced”，‘‘com・

pulsive”と云う形容詞の用いられる場合もあるが，

多くは‘‘pathologic”ないし‘‘pathological”が

用いられている，この点に関しPoekら4）5）は脳の疾

患にもとづき，制しがたく且つ情況に適合せずにあら

われるLachenやWeinenは強迫現象とよばれる

には，その本質的構造上の徴候を欠いているとしてい

る．すなわち生起せるものに対する抵抗もなく，また

表出をおさえようとの試みが不安（Angst）をよびお

こすこともないと．そして彼らは‘‘pathologisches

Lachen　und　Weinen”と云う表現により優位性をも

たせ，最近の：Handbook　ol　Clinical　Neurology　6）

においても‘‘pathologic　laughing　and　crying，’を

用いている．そこで私どももあえてZwangsweinen

と云う表現を避けたのである．

　この‘‘pathologisch”と云う表現は精神病理学的

な内容を含んでいるものでなく，更に近縁の現象をも

含んでいる一つの大きな病圏をなしているため，その

内容が更に細かく規定されねば意味の乏しいものとな

ろう．

　そこで‘‘pathologisch”とよばれるもののより詳

細な規定に戻ってみると，Davisonら7）はinvolun・

taryでuncontrollableな感情表出のattackと定

義し，更にunmotivatedなものはautomatic，　in－

voluntary，　spasmodic　or　spontaneousと，また意

志によってprevent，　start　or　terminateされない

ようなものはuncontrollableよばれるべきで，

mental　deteriorationの患者でみられるものはpur・

poselessと名付けられるべきとしているが，それ以

上の深い説明を付与していない．その他の論文の多く

もこれ以上の規定をなしていないが，Poek6）はnor・

malなそれとpathologicなそれを，客観的観察と

主観的体験をもとに区別している．　すなわちpatho・

10gicなものは客観的観察の面では情況に適切でな

く，spontaneouslyにおこるか種々のnon－specific

な事柄によって誘発され，automatismやmotor

stereotypeを思わせるようにstereotypedなfashion

で進行し，・paroxysmally又はstepwiseに頂点に

向って高まり，一度頂点にたっするとゆっくり減退す

る．　そしてこのsequenceは患者や他人によって中

断されたり影響されることはない．また主観的な体験

の面では，pathologicな場合それに対応するような

emotiona1な変化がなく，それを感ずることがあって

も極めて稀である．そしてこの病的なものを特徴づけ

る4つのcriteriaを挙げ，そのうち第3のものがも

っとも重要であるとのべている．それを以下に列記す

ると，

　1）non－specific　stimuliに対する反応．

　2）affectと生起せる現象とが異るか，ないしはそ

　　の両者の関係が不均衡である．

　3）表情表出の程度やその持続を随意的に調節しえ

　　ない．

　4）健康者でみられような，感情表出の後にみられ

　　るmoodの解放感がなく，またこれらの感情表

　　出を持続させるような，対応せるmoodの変化

　　を欠如している．

　これらの点を踏まえて本例でのWeinenをみると，

先にものべた如く患者のAffektについて知ることは

できないが，上記の1）の点はほぼみたされていると

思われ，また客観的観察による差異の項でふれたごと

くstereotypedなfashionで進行し，　paroxysmally

又はstepwiseに程度を強め，少くとも他人によって

中断されることのないことからp．W．と名付けてよい

と思われる．

　このp．L．やp．　W．は脳の器質的病変を背景とし

ているので，その基礎となる病巣部位についてふれ

る．先づ，最もよく知られているのはWilson1）2）の

説であって，彼はこの異常現象が顔面神経核を，疑核
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や呼吸筋支配の前角運動細胞と結合する　“supranu・

clear　pontobulbar　faciorespiratory　center”の機

能障害によると主張した。そしてこのcenterが2つ

の型の感情表出にあたり顔面運動と呼吸運動をco・

ordinateしており，しかも随意的及び不随意的な調

節をうけていると考えた．その他Jakob　8）はbasal

gangliaでの病巣を重視し，　von　Bechterew　9）10）は

視床内に顔面表情のための中枢を考えた．Martin　11）

は視床下部病巣がLachen（そしておそらくWeinen）

をもたらすためのある1－P枢であると考え，Ironside12）

もそれに賛意を示している．Papez　13）はいわゆる辺

縁系内のinterconnectionが情動の表出に関与して

いるとのべている．またDavisonら7）は33例の剖検

例を含む総計53例をもとに，病巣部位とp．L，やp．W．

との関係を論じた．彼らによると，その病巣部位は

cortical，　corticodiencephalic，　diencephalic又は

mesencephalometencephalicの各レベルに及んでお

り，例えば病巣が脳橋以下にある筋萎縮性側索硬化

症にみるp．L．及びp．W．は，　corticopontonuclear

tractのfaciorespiratoryな部分の侵襲によるので

あろうと述べている．このようにかなり高位から低位

までの種4のレベルの病巣により発生するといいなが

らも，視床下部がそれの主たる中枢で，皮質との結合

は勿論のこと，視床・線状体・淡蒼球・中脳・橋及び

顔面神経核や疑核とも密接な関係をもっており，一方

その視床下部より下方にのびた結合が錐面路によって

顔面神経核や疑核のレベルで随意的なコントロールを

受けていると述べている．かなり低いレベルでもP．

L．やp．W．のおこることをCantuら14）ものべてお

り，彼らは前腹側部を挙げている．Poeckら5）は自

験例8例に他者の剖検例22例の資料を加え，それらを

もとにして可能性のある病巣部位として以下のものを

あげている6）．

　1）大脳基底面を含んでの内包

　2）黒質

　3）大脳脚と尾側視床下部

　4）視床内のできうれば両側性の病巣

　5）錐体路と共に錐体外路が両側性に侵された場合

　私どもの例の病巣は上部脳幹（視床下部，中脳，橋

上部）にみられる梗塞性軟化巣群であり，黒質や大脳

脚にも変化がみられ，・Poeck　6）のあげる病巣部位の

2）と3）が侵されていることになる．しかしそれ以外

の領域の侵襲がより大きいことと，あとにふれる臨床

経過からの考察の点で，黒質や大脳脚の損傷がp．W．

の招来に重要とは考えない．その上，黒質病巣をもつ

ものとしてPoeckら5）があげている例（脳炎後パルキ

ンソニスム）は剖検：されておらず7），大脳脚と尾側視

床下部の損傷例といわれる5）Martinの例11）も大脳

脚について述べられていないことを考えると，P．　L．

やp．W．に黒質や大脳脚が関与する度合に疑闇が生

ずることは否めない．

　そこで，われわれの例の虚心経過と病巣部の関係に

ついて考察を進めたい。図1に示した臨床経過をみる

と，複視があらわれた時期と，歩行不能・瞳孔給油・

p．W．があらわれて入院した時期とに大きくわけうる

ことに気づく．発病当初の複視は瞳孔異常を伴わず，

かつ一側性であり，剖検上動眼神経核に著明な変化を

みとめないので，それが動眼神経核または動眼神経根

の損傷によるとは考え難い．これに反し瞳孔異常に加

え歩行不能を呈し，かつ眼球運動障害が両側性となっ

てきた原因を中心被蓋束，背外側被蓋束，内側縦束，

動眼神経根らを両側性に侵しさらに赤核にも一部及ん

でいる病巣に求めることができよう．しかもこれら瞳

孔異凱歩行不能，両側眼球運動障害とp．W．の出現

が一致しているので，p．W．の原因として申脳の損傷

を考えるのが，臨床的にはごく自然である．

　ここで旧記の病巣による病的表情表ILIをみるに報告

は少い．Weilら15）の笑い発作例は剖検されておら

ず，福山ら16）の引用するMiIlsの例では赤核から脳

脚にかけての軟化巣による笑い発作がみられた．

Davisonら7）は中脳被蓋に病巣を有する例を報告し

ているが多発硬化で中脳以外の所々にも病巣を示し

た．中脳ではないが，同じくDavisonら7）は橋に病

巣があり，外転神経核や顔面神経核と共に錐体路や内

側縦束が破壊されている例で，p．L．やp．W．の原因

として顔面神経核やfaciorespiratory　tractの損傷

の他に内側縦束損傷をもとりあげている．

　しかし，一方本四では視床下部にも病巣がみられ，

詔旨の病的表出と視床下部が密接なつながりがあると

いう従来の諸説を考慮すると，中脳レベルの病巣にの

みこのp．W．の原因を求める必要はないという論理も

なりたつであろう．病的表出の中枢としてDavison

ら7），Martin　11），　Ironside　l2）は視床下部（殊に尾側）

を重視しているが，さきにも述べたごとく彼らは脳の

他の部位との結合ことに下行性経路の重要性をも説い

ている．すなわち視床下部損傷によっても，またそれ

からの下行路の損傷によっても等しくP．L，または

p．W．が生ずるのである．とすると，動眼神経症状と

共に出現した二品のP．W．の原因を視床下部または巾

脳レベルの損傷のいずれにも帰しうる．本例の病巣が

比較的広範なためp．W．の原因部位を小さく限局して

きめえないが，少くとも視床下部から中脳にかけての
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　♪

病巣に求めることができると考える．　　　　　、

　種々のレベルの病巣による病的現象が全く同一のも

のであるか，どうかとの疑問がおこる．Wilson　1）2）も

すでにこのことにふれており，表情と感情との懸隔が

大きければ大きい程，病巣はよりcauda1に位し，病

巣が皮質に近ければ近い程，感情と表出との間がより

密接であるとのべている．Brown　17）はemotionを
‘‘

盾浮狽?秩@aspect”と‘‘inner　aspect”にわ1ケ，‘‘inner

（psychic）system”が‘‘effector”mechanismと

尾側視床下部のレベルで結合し，さらに“effector”

mechanismが中脳のrostralのレベルのメカニズム

とfaciorespiratoryの性質を有するIower－order

のメカニズムとより成るとし，感情の精神面を視床下

部より上位におき，表出面をそれより下位においてい

る．同様なことは入滅の視床刺激からも，Hasslerら

18）によっていわれている．本絵のWeinenに情況に

多少とも対応せる点がみられたのは，視床下部に病巣

があることによるとも考えうる．情動の変化と表情運

動との間の隔たりがp．L．やp．　W．の特徴の一つで

あることを思うと，この点を中心にして今後の症例研

究が積まれるべきと考える．

　表情と感情との懸隔を病巣のレベルに求める考えの

他に，今一つ表現型の差（LachenかWeinenか）

を病巣のレベルの違いに求めんとする意見もみられ

る．ある例が，はじめにAffektlabilitatを，その

次にp．L．を，そして仮性球麻痺症状の出現と共に

p，W．を示したが，それぞれの症状が中枢神経系内で

の3つのレベルの破壊に対応するものと考えられた

5）。また人間のみならずゴリラの個体発生においても

LachelnにSchreiweinenが先立っており5）19），一

方奇型児では，菱形脳奇型がSchreiwinenをするが

Lachelnせず20）21），中脳以下の奇型児はSchreiw・

einenの他にlachelndな表情をあらわした22）23），

さらに　Badt　24）が　‘‘le　fou　rire　prodromique

（F6r6）”と思われる症例を剖検し，そのStam・

mganglienが主に侵されていたことを明らかにした。

つまりLachenがWeinenよりも発生史的により

高度な統合レベルを要することが考えられる．このよ

うな見地に立てば，われわれの例は上部脳幹の障害に

より，より下位の機能が顕現化しWeinenをみたの

だと考えられるかもしれないが，多くの例でWeinen

と：Lachenの両者がみられることの説明は困難であ

ろう．ただ，ある部位の損傷はその部位の脱落症状の

みを示すにとどまるものでないことはよく知られてお

るところであり，いわゆる視床症候群の多様性につい

てのDimitrilevic　25）の言及も傾聴に値すると思わ

れる．すなわち，脳損傷による臨床型は損傷の部位や

範囲に関係しその直接の反映のみでなく，脳各部位の

相互の機能的な状態にも関与し，損傷部位が他の脳部

位に及ぼしている力動的な働きによっても影響される

とのべている．　とに角，Lachenがえらばれるか，

Weinenがえらばれるかを，直ちに病巣のレベルに帰

することはできず，またその問題に関し本例は示唆を

与えるものではないが，LachenがWeinenよりも

高度な統合レベルを要する傾向があるとの見解は，一

つの見解として記するに値すると思われる．

V．結 論

　p．W．を示した脳軟化の1例を報告した．複視をも

ってはじまり，左動眼神経症状（眼球運動制限と眼

険下垂），左外転神経麻痺，四頭筋反射の左右差，病

的反射陽性を伴ない，4カ月後に2回目のInsultに

襲われ構音障害，歩行不能，失調，p．W．をあらわし，

Anisocorie，ややおくれて対曲反射減弱や眼球運動

制限の進行を示した．1年後に数回の全身痙寧を呈し

死亡した．死亡時，48歳．全経過の前半での脳脊髄液

は，圧の上昇とPleocytoseを示し，後半ではそれら

に代り軽度の蛋白増加をあらわした．

　虚血の脳病理学的特徴は，視床下部より橋中部に至

る梗塞性軟化巣であり，それは程度の強弱はあるがほ

ぼ連続しており，左右対称性に認められる．すなわ

ち，視床下部では被蓋放線視床束を含む軟化巣があ

り，中脳では軟化巣は中心灰白層の腹外側部より腹方

に広がり，背外側被蓋束．・内側縦束・中心被蓋束の各

一部を含み，赤核の背側部や黒質・大脳脚の一部にも

及んでいる．橋では次第に軟化巣が縮少し，内側縦束

直下や橋縦東外側部などに認められる．動眼神経核は

一部のみ侵されているが殆んど健全であり，それに反

し動眼神経根が両側性に侵されている．その他オリー

ブ核・橋縦走線維・橋横走線維の変化や延髄錐体・側

索錐体路・前索錐体路での2次変性がみられる．大脳

皮質神経細胞のびまん性脱落や硬化像，小脳分子層萎

縮・歯状核細胞脱落もある．また脳底部や軟膜の小動

脈の一部に中膜や内膜の肥厚をみとめる．

　最後に，本例にみられた異常な感情表出にZwang・

sweinenという術語を避iけ，てp．W．とし，それが視

床下部から中脳にかけての病巣による可能性を論じ，

さらにp．W．（ないしはp．L．）一般と，脳の病巣レ

ベルとの関係について述べた．

　稿を終るにあたり，御校閲いただいた大塚教授に感謝いたしま
す．

　なお，好例の要旨を第53回北陸神経精神科集談会26）で発表し
た．
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                                  Abstract

  Dieser 47-j5hrige Kranke war an Hirnerweichung erkrankt. Als Symptome ersch-
ienen zuerst die linke Oculomotoriusparese und die Abducensltihmung, die Asymme-
trie des Patellarsehnenreflexes und die pathologischen Reflexe. Nach dem zweiten
Insult wurden die Dysarthrie, die Gangst6rung, die Ataxie und das pathologische
Weinen beobachtet, anschliessend ist die Abschwtichung des Lichtreflexes aufgetreten:

und die Beschr5nkung der Bulbusbewegungen fortgeschritten. In der ersten Htilfte
des totalen Krankheitsdauers hat der Liquor cerebrospinalis ein Aufsteigern des
Druckes und die Pleozytose gezeigt, in der zweiten H51fte die leichte Eiweisszun-
ahme. Er starb 1 Jahr nach dem ersten Insult.

  Die Erweichungsherde, die sich von Hypothalamus zu dem Mittelbereich der
BrUcke ausbreiten, sind das neuropathologische Charakteristikum dieses Falls; sie
sind ununterbrochen und fast symmetrisch, obgleich die Intensittit stellenweise

verschieden its. Der Erweichungsherd am Hypothalamus schliesst ntimlich
Fasciculus thalamicus der Radiatio tegmenti ein, der Herd im Mittelhirn breitet
sich von dem ventro-lateralen Teil des Stratum griseum centrale nach der ventralen

Richtung zum dorsalen Teil der roten Kerne und zu einem Teil der schwarzen
Kerne und des Hirnschenkels aus, und er schliesst einen Teil des Fasciculus tegm-
enti dorsolateralis, des Fasciculus longitudinalis medialis und des Tractus tegmenti

centralis ein. Allmahlich wird der Herd kleiner an der Brticke, und er ist noch
direkt auf der ventralen Seite des Fasciculus longitudinalis medialis und an dem
lateralen Teil der Fasciculi longitudinales u. s. w. zu beobachten. Wtihrend der
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Nucleus nervi oculomotorii nur teilweise getroffen ist und fast intakt bleibt, ist die

Radix oculomotoria beiderseitig getroffen. Ausser Ver5nderung des Nucleus olivae,
der Fasciculi longitudinales und Fibrae pontis transversae ,befindet sich die sekun-

dtire Degeneration der Pyramis medullae oblongatae, Pyramidenseitenstrang- und
Pyramidenvorderstrangbahn. Als weitere Befunde seien genannt: diffuser Ausfall
oder Sklerose der Neryenzellen an der Grosshirnrinde, die Atrophie der Molekular-

schicht am Kleinhrn und der Zellausfall am Nucleus dentatus, sowie die Verdickung
des Mesotheliums und Endotheliums, die ein Teil der Arteriolen an Hirnbasis und
Pia mater gezeigt hat.

  Zum Schluss bezeichnen wir diese abnorme Expression des Affektes nicht als
"Zwangsweinen", sondern als pathologisches Weinen und er6rteten die M6glichkeit,
dass dieses pathologische Weinen des Falls von dem Herd von Hypothalamus zum
Mittelhirn herrtthrt.


