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金沢大学医学部精神医学教室（主任　秋元教授）

　　　　岡　　　　良　　　一・

　　　道　　下　　忠　　蔵
　　　　　（昭和33年4，月23日受付）

　　　　　　　　ACase　of：Pick’s　Deisease

　　　　　　　　RYOICHI　OKA

　　　　　　　　CHuzo　MエcHlsHITA
エ）θPα伽8ηご（ゾ2＞卿・P8yσゐεαごry，8Cゐ・・～（ゾMβ♂ic幅Kαπα・αωασ痂θ戸s吻

　　　　　　　（エ）加6どor　3　Prげ1）A　1ヲ．・4雇伽」0）

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ABSTRACT
　This　report　is　about　the　clinical　course　and　anatomical　signs　of　a　case　of　temporal　type

of　pick’s　disease．

The　case　is　a　man　of　53　years　old，　When　he　was　45　years　old，　he　fell　ill　with　symptoms

of　the　obscurity　of　speech　and　the　failure　of　memory．　For　8　years　since　then，　showing

symptoms　of　the　gradual　declince　of　intelligence　level，　aphasia，　out・standing　speech，（stehende

Sprache）dirtiness　etc．，　he　died　in　the　colldition　of　a　high　degree　of　dementia　at　last．

　The　brain　of　this　patient　was　subject　to　precise　macro－and　micro－scopic　examinations．

Results　were　as　follows：

macroscopic　signs3　the　high　atrophy　of　temporal　lobe，　the　laminar　destruction　of　nerve－cells

of　atrophic　areas，　the　proliferation　of　glia　fibre．

mlcroscopic　signs：the　simple　atrophy，　the　fusion　of　nerve－cell　body，　the　deposition　of　fat

in　cell　bodies，　the　degeneration　of　neurofibric　fibre　and　argentophilic　bodies　in　the　nerve－

cell　of　atrophic　layers．

　退行期精神病の特殊な型の一つとしてのPick氏病

は，初老期に始まり高度の痴呆を中核症状として失

語，自発性の減退，無分別行為，不潔症等の諸症状を

伴い，その脳には前頭葉，側頭葉等に限局した回転萎

縮を来たす脳疾患であって，周知のようにArnold

Pick　7）によってはじめて報告された比較的稀有な疾

患である．Pickは臨床症状と脳の肉眼所見からこれ

を老人性痴呆の一亜型と見徹し，限局性大脳萎縮と称

したが，その後Richter　8），　Gans弓），　Altman　i），　Spatz

及び大成10）等の組織学的研究とStetz　12）の臨床医学

的研究によって独立疾患として確立され，本態は遺伝

性退行性脳疾患であるといわれている．しかし本病は

極めて稀な疾患で定型例が少ないため，精神病理，脳

病理に興味ある問題を残し，まだ充分解明されたとは

いえない．本邦では渡辺15）がはじめて本症例の臨床

と脳所見を報告し，古川3）は巣症状の分析を試み，又

最近武谷13）14），伊藤5）の報告がある．

　著者は最近側頭葉型と思われる本病の1症例を経験

したので臨症経過並びに剖検所見の大要を報告する．

症

53歳，男．料理業

家族歴；患者は6人兄弟の長男，双生児でもう1

例

入の女児は生後間もなく死亡．他の同胞は健在であ

る．実父に時々失神発作らしきものあった他は家系に
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特別の二三関係ぽない．子供は女児1入で健存してい

る．

　既往歴並びに生活史；生来健康で35歳のとき虫垂

炎に罹患した以外には著患を知らず，酒は機会あれば

3～4合嗜むが煙草は殆んど喫まなかった．性格は小

心，神経質且つ短気であった．小学校卒業，成績は普

通であったが珠算に長じていた．初め駄夫をしていた

が結婚後風呂屋に転じ，次いで本病の発病まで料理業

を営んでいた．

　現病歴；発病は昭和20年患者の45歳のときで当初

記憶不良，言語不明瞭，殊に入や事物の名称を想い出

せないという症状が現われ，又時4発作的に不安，動

悸を訴えたりした．この状態は約3年続いて収まって

来たが，昭和23年頃になると，今度は自分から頭が悪

くなった，変になったといい出し，時々辻褄の合わぬ

’ことや被害的なことをロ走るようになり，分裂病を疑

われたこともあったが，その後状態は次第に悪くなり

嫉妬妄想，被毒，被害念慮が現われ，身内の者ことに

妻によく暴行した．26年夏某精神病院に入院，翌年8

月まで加療した．該病院入院当時は悲哀，苦悶的顔貌

で不安げに室内を俳回し，又身体違和感を訴えて臥退

し，食思も進まず時に拒食し，注射も拒み，疎通困難

で問診にも殆んど応ぜず，睡眠障害が認められた．こ

のような状態は一進一退で改善されず，一旦退院した

が全身栄養状態もよくないので十全病院に入院した．

　入院時論神症状としては，苦悶状顔貌，疎通困難，

失見当，拒絶症，不穏，幽囚性言語等が見られた．最

高血圧135，榛骨動脈に硬化なく，その他身体的には

特記すべき所見を認めなかった．脳脊髄液．血液にも

病的所見なく，梅毒反応は陰性．気脳撮影所見による

と脳室は全般に拡大しているが殊に左側脳室の拡大が

著明で，左脳半球の萎縮像が認あられた．

　経過並びに転帰；入院後インシュリン肥膵療法を

施して経過を見たが，依然不穏，拒絶症等入院時の主

症状に改善を見なかった．引続き電撃療法を行ったが

症状は軽快しなかった．イソミタールインタビューを

試みたが疎通性全く換起されず，不穏で廊下を歩き廻

り，常同的に訳の分らないことを唾いていた．10月中

旬金大精神科で受診したが，当時は全く疎通不能で高

度な痴呆状態を示し，Pick二二が疑われた．その後

拒絶症状は依然強く，殊にはじめてのことに対し不安

を抱き拒否する傾向があり，又認識，指南力も極度に

低下し，妻や娘さえ認識できなかった．只碁並べだけ

は上手で勝つと甚だ上機嫌になり，部屋の塵を1入で

集めたり，着物の糸をほぐして自作の竹針で縫ったり

していた．しかし注射をしょうとすると肛門に指を入

れてここへしてくれといったり，体温計を渡すと口中

に入れようとする等の動作あり，又用便時肛門を手で

拭く等の不潔行為が見られた．以後噌進一退め状態が

続いたが，翌年春頃より梢ヒ落着いたので5，月中旬仮

退院せしめた．ところがその夕刻自宅より逃走して行

方不明となり警察に保護されて帰院した．病院にくる

とすぐ落着き碁並べをしたり，看護員と一緒に散歩し

たりして過した．しかし不潔行為益々甚だしく，又痴

呆状態も漸次進行して8月中旬になると得意の碁並べ

をしても規定外の石をおいて勝手に続行する等以前の

如き判断力は認められなくなった．食思も漸次不振と

なり，臥床勝ちで，自発的言語も少なくなった．10月

中旬便所で突然失神発作を起して卒倒，呼吸麻痺を来

たして死の転帰をとった．死後5時間で脳のみ剖検し

た．

脳

　肉眼的所見

　脳重量1075g（硬膜を含む），主要脳動脈には硬化

像を認めない．一見著明な所見は両側前前頭葉及び両

側側頭葉の回転萎縮である．軟膜はi萎縮部において癒

着があり，剥離困難iであるが量の他の部位には癒着は

認められない．萎縮部では又三寸の移開に対応して補

空水腫がある．前頭葉の萎縮は両側対称的で，第1，

2前頭回の前％及び第3前頭回の眼窩部に萎縮が限局

しており，その他の部分は萎縮軽度である．前中心回

転には萎縮は認められない．頭頂葉では縁上，二二と

所 見

もに萎縮を認めない．後頭葉では背面部ことに内側に

近い所に軽い萎縮が認められる．

　前前頭葉とともに萎縮が著しいのは両側側頭葉であ

る．右側では萎縮は第1側頭回の前半，第2及び第3

側頭回の大半に亘り，特に側頭極に顕著である．第3

側頭回に接する海馬鈎，海馬回，舌状回には全く萎縮

は認められない．左側も略ζ同様の分布を示している

が萎縮の程度は一層著しい．なお左側の頭頂部におい

ても萎縮があり，第1側頭回に続いて角回が萎縮に陥

り，更に第2，第3側頭回の連続である後頭葉背面後
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部に萎縮がある．このため左半球が右半球に比べて前

後径が短縮している．

　内側面では帯回転の萎縮は殆んど認められないが脳

梁は菲薄になっている．島町も両側殊に左側に萎縮が

著明である．

　視束交叉中央の高さの断面では両側の側頭葉，殊に

左側の第1，第2，第3回転に萎縮が著しい．右側で

は第1側頭回に殆んど萎縮がなく，第2，第3頭回に

限局している．左側門葉に強い萎縮が見られるが，線

状体の萎縮は余り著明でない．側脳室は左側が強く拡

大しており，気脳撮影の所見と一致している．

　灰白結節の高さの断面では右側頭葉の萎縮は一層著

明で第1．第2，第3何れも縮小し，側脳室下平が強

く拡張している．なおアンモン角，海馬回にも萎縮が

ある．左側では第1側頭回，横丁及び第2側頭回では

殆んど萎縮が認められなくり，第3側頭回及びこれに

続く海馬回，アンモン角に軽い萎縮がある．この側の

側脳室三角も軽く拡張している．島葉は左側のみ軽く

萎縮している．線状体の萎縮は著明でない．

　乳頭体後方断面の所見では左側頭葉の第1側頭回の

i萎縮が梢ζ軽くなっているが第2，第3側頭回の萎縮

は依然として著明である．右側の第1側頭回はもはや

略ζ正常の大いさを示し，第2側頭回は軽く萎縮し，

第3側頭回には強い萎縮が認められる．この断面は

Massa　intermediaの後方をよぎる断面で視床の前，

内，外二野が現われている．視床は両側ともに萎縮し

ているが，その程度は左に著明で明らかに非対称的で

ある．レンズ核も両側ともに萎縮しているが，その程

度には明らかな差異はない．ルイス氏体及び黒質には

左右の差は認められない．側脳室骨角の拡張は依然と

して著明で特に左側が強い．第皿脳室も著しく拡張し

ている．

　後交連前端の断面では視床枕は右側の外側部の輪廓

甚だ不鮮明で，大きさには左右の差を認めない．赤核

には変化がない．

　顕微鏡的所見

　組織学的検索は萎縮著しき部位を重点に行った．各

部の所見は既に報告された定型的Pick氏病の症例に

概ね一致するのでその大要を記するに止め，萎縮部位

の典型的所見について説明する．

　前頭葉中心部では層脱落，ダリアの増殖も明らかで

なく，皿，V，　VI層の大形錐体細胞並びに多形細胞に

若干の脂肪沈着が見られる外には著しい変化はない．

　側頭葉ではT2，　T3並びに内，外後頭側頭回に神経

細胞の高度な禰漫性脱落があり，：Nissl像では皮質が

淡く，髄質にダリア増殖が著明なため，却って髄質が

濃染している．神経細胞の脱落は回転頂部よりも回転

谷部において著明である．T1でも脱落は認められる

が上記の変化より軽い．細胞構築は従って著しく乱

れ，皿bc，　IV層がよく保持されているのが目立つ．細

胞個々の変化としては単純萎縮及び融解像を示すもの

が多く見られる．これらの部分を髄鞘標本で見ると，

萎縮に一致して脱髄が著明でこれは殊にT2，　T3に強

く認められる．しかし比較的萎縮弱く，脱髄の少ない

T1においても病変皆無という訳ではなく，Holzer標

本ではこの髄質に一致して可成り高度なダリア線維の

増殖が見られる．髄鞘脱落著しい回転にはダリア線維

の増殖が最も高度である．脂肪染色標本では皿bc，　V

層に脂肪沈着が認められ，】1層にも軽く見られる．小血

管周辺にも中性脂肪の沈着があり，海馬角のSommef

氏肩警部の神経細胞には殊に著明に見られる．

　側頭極では髄鞘は殆んど完全に脱落し，僅かに残存

する髄鞘も変性が著しく認められる．細胞脱落が高度

なために，細胞構築も著しく乱れている．目立つた所

見としては基質が海綿状を呈していることである．こ

れは実質の萎縮のために血管外腔が拡張したものであ

る．ダリア線維の増殖も著明である．

　島葉の回転は萎縮し，Tangentialfaserは殆んど認

められない．その髄質に一致して髄鞘の霧粗化並びに

ダリア線維の増殖が認められろ．島葉の神経細胞は禰

丁寧に脱落しているが，最も強い細胞脱落のあるのは

第∬層である．この層に一致してダリア線維の増殖が

見られる．皿，V及びVI層の神経細胞には脂肪を持つ

たものが可成り多数に見られる．なおこれらの変性部

にはマクロダリアの増殖が認められる．

　線状体には髄鞘並びに神経細胞に著変を認めない

が，前堤を囲む外包並びに最外灯には脱髄並びにダリ

ア線維増殖が可成り著明に認められる．

　延髄では後索核，疑核，前庭神経下等には細胞融解

像が可成り多数に認められる．門下撒概核の細胞は全

般的に色素性萎縮の像を示している．

　以上述べた所見を要約すると肉眼的に著明な萎縮の

見られたT1，　T2，罫，後頭側頭回，海馬回，島葉等に

おける細胞の学漫性脱落（殊に皿，皿a，V，　VI層著

明）があり，これらの部位に一致して著明な脱髄，ダ

リア線維増殖か認められた．これら硬化部位の神経細

胞には単純性細胞萎縮，融解像，脂肪沈着，神経原線

維の変性が認められ，又嗜銀性小球も少数ではあるが
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認められた．’

考

　本病は初老期に発病し，5～10年の間に漸進的経過

をとるものといわれているが，本島も45歳に発病，8

年間に亘って経過し逐次本病固有の症状たる痴呆，認

識，指南力障害，滞続性言語，不潔温感の症状を現わ

したものであるが，生前は診断困難で当初は精神分裂

病を疑われ，或いは感覚性失語症，或いは器質性痴呆

と診断され，剖検によってはじめて診断確i賦したもの

である．

　斯くの如く臨床診断は極めて困難で失語症，分裂

病，老人性痴呆等と誤診し易いものであるが，本疾患

の臨床像の特徴をC，Schneider　9），　Braロnm曲116）等

の説く所によって簡単に述べると，一般症状としてま

ず目につくのは痴呆であり，次いで無分別行為，注意

集中不能，その他高等精神作用の障害，滞続減等が認

められ，又巣症状として前頭葉性の失語，Akinesie，

側頭葉性の反響言語等が認められる．これを更に経過

重に見ると第工期には自制力消失，衝動性不安，無分

別，児戯性，記憶不良，認識不良等の症状が現われ，

一見分裂病に類似し，第皿期には高等精神作用の障

害，自発性及び衝動の欠乏，感情鈍麻，言語倒錯症，

語漏症，健忘性失語症，反響言語，滞続性言語等の症

状見られ，壷皿期には精神荒廃して無言となり，不潔

症，拘攣i等見られ，原始的反射運動を認めるのみとな

るといわれる．本例の症状を検討して見ると概ねこれ

ら記載に一致した経過をとっている．即ち当初数年間．

に亘り衝動性不安，認識不良等典型的第1期症状とと

もに嫉妬妄想，被毒妄想等が前景に立って分裂病様色

彩を顕著にし，発病後17年，十全病院に入院した頃よ

り自発性の減退，滞続性言語等第■期症状を呈しはじ

め，翌年夏に至り第皿期の症状が著明となった．即ち

無為臥床勝ちとなり，特技の碁並べも出来なくなり，

且つ不潔症が著しくなっている．もとよりこれら症状

は各期毎に戴然と区別されるものにあらず，各期の症

状が交錯して現われることあるは首肯されることであ

り，本直でも末期においても非常口より逃走するとい

うようなこともあった．又患者の直接死因となった失

神発作も直接診ていないためにその状態は審かでない

が，本病に屡々発現するといわれる弛緩発作であろう

と考える．分裂病様症状の顕著なるとともに初期より

痴呆，失語症状が著しかったのが本例の特色である．

按

長年月に亘って漸進的経過をとる本病の特性を考えれ

ば，1回の外来診察で直ちに本病の診断を下すことは

至難であり，失語症，器質性痴呆等の外来診断は無理

からぬものと思う．なお本疾患には半数において遺伝

関係が見られるといわれるが，旧例ではこれを認めな

かった．　　・

　脳の肉眼的変化は前頭脳，側頭葉或いは頭頂葉に限

局せる萎縮として来ること多く，病理解剖学的見地か

らBra且nm廿h116）は前頭葉型，側頭葉型，頭頂葉型の

3型に分類している．しかしこの分類は1柳か図式的に

過ぎ多数の症例を分析すればL6wenwef96）が指摘し

ているように2～3葉に亘って萎縮の見られる連合

型，又各回転一般に不全な萎縮の見られる一般型とも

いうべき型を加えるべきだと思う．本例も一応側頭葉

型の範疇に入るかと考えられるが，前頭葉，後頭葉に

も軽度乍ら萎縮の認められる点から，厳密には側頭葉

型の亜型としてAltman　1）が指摘したF－T－0型，

L6wenwerg　6）のいう連合型に属するものと考える．

　臨床症状と大脳障害’の関連については幾多の検索が

あり，本邦でも古川3）が巣症状について詳しく分析し

ているが，失語或いは言語障害は側頭葉の萎縮，自発

性の減退は前頭葉の萎縮，心心症は皮質下神経核の障

害にそれぞれ対応せるものと考えられ，本例において

も臨床症状と剖検所見を対比するとこの関係は首肯さ

れる．

　組織所見は上述並びに顕微鏡写真で明らかな如く，

萎縮部に一致せる神経細胞の層脱落，該部位の脱髄

ダリア線維増殖等の所見が認められ，硬化部位の神経

細胞に萎縮融解像・神経原線維の変性・嗜知性小球

等の認められることから本例がPick氏病であること

は明らかである．老入性痴呆，脳動脈硬化症との組織

学的鑑別診断については渡辺15）の報告に詳しいので

これを略するが，本例の所見はこれら何れにも該当し

ないことを確かめ得た．

　本病には嗜銀性小球が出現することが多く，本病特

有と唱える説もあるが，必らずしも毎常現われるもの

とは限らず，又本小球は本病以外の疾患，例えば進行

麻痺，脳動脈硬化症，脳腫瘍等にも往々見られ，この

小球の有無を以て本病診断確定の根拠とはなし難い

ものである．又本小球の本態については種々の仮説が
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あり未だ決定的な結論は出されていないが，Ferraro，

A，及びJefvis，　G．　A．2）が老入斑やAlzheimer神経

細線維変化と同様に老入性の退行機転として現われる

ものであるとしたのは注目に値すべく，果して然りや

否や，又殴りとせば同じ機転が何故一方には老人斑や

神経細線維の変化として現われ，他方には嗜銀師とし

て現われるかということには今後組織化学的な検索を

侯たねばならないと思う．

　本病のPathogeneseであるが，当初は先述せる如

く一種の老入性変化の産物と考えられていたが，1920

年代に至りAltman　1），　Richter　8），　Gans　4），　Spielmeyer

11），Br諏nm曲1ユ‘3）等の形態学的な研究が輩出するに

及び，一般の老入性退行性変化とは異ったHeredode一

generationであると唱えられ，その後この考え方が

支配的であるが1936年代になるとFerraro　2）等がこの

見解に大きい疑問を投げかけ，寧ろPickが最初記載

したようにSenile　Prozessとの関連において考える

べきではないかといっている．而して本病形成の要因

として未知の要素とともに，老年という状態に特有と

される膠質平衡のアンバランスによって来るAngio－

spams厩sを無視することは出来ないと述べている．

今俄かにこの両説に速断を下すことは出来ないが，上

述の嗜銀性小球の問題と．ともに今後の研究殊に組織化

学の進歩がやがてζ：れら懸案に解決を与えてくれるも

のと期待する，

要

　生前感覚性失語症或いは器質性痴呆と診断され，剖

検によってはじめて本病の診断確定した症例につき，

臨床症状，剖検所見を中心として報告した．症例は53

歳の男子，45歳のとき言語不明瞭，記憶不良等の症状

をもつて発病。その後8年間漸進的な知能水準の低下

とともに，失語，断続性言語，不潔馬廻の諸症状現わ

、れ，遂には高度の痴呆状態に陥って死の転帰をとり，

剖検：の結果側頭脳に限局せる著明な回転萎縮認めら

れ，萎縮部に一致して神経細胞の層性脱落，ダリア線

維の増殖等本病固有の組織所見が認められたものであ

約

る．萎縮部の神経細胞は単純萎縮，細胞融解，脂肪沈

着，神経原線維変性並びに嗜銀性小球が認められた．

然るに他疾患を思わせる変化，例えば動脈硬化像，老

入斑，Alzheimer神経線維変化等は認められなかっ

た．以上臨床症状並びに剖検所見より，本症例は側頭

葉型Pick氏限局性大脳萎縮であることは確実と考え

られる．

　稿を終るに臨み終始御懇篤な御指導と御校閲を賜わった恩師秋

　元教授並びに多大の御便宜と御指導を頂いた大塚助教授及び元十

　全病院副院長野村栄央博士に満腔の感謝を捧げる．
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Pick氏限局性大脳萎縮の1症例 1335

第1図

第2図

第3図

第4図

第5図

第6図

第7図

第8図

附　図　説　明

脳弩薩面：両側前頭葉、後頭葉に軽度の萎

縮が認められる．

脳底面：両側側頭葉の萎縮が著明である．

大脳前額面：前頭葉にも軽度の萎縮が見ら

れる．

視束交叉の前額断面：両側側頭葉に強い萎

縮があるが，殊に左側に著しい．

灰白結節の前額断面：両側側頭葉に萎縮が

あるが，右の第1側頭回の萎縮は軽度であ

る．

後交連前端の前額断面：　この断面では側頭
　　　　　　　　　　ラ
葉の萎縮は軽度となり，特に右側では軽い．

左第2側回頂部のNissl標本・萎縮の著

しい部位で，高度の細胞脱落が見られる．髄

質にダリア増殖が多いため皮質との境界が不

鮮明である．

第7図と同一部位のHolzer標本：髄質に

第9図

第10図

第11図

第12図

第13図

一致して強いダリア線維増殖がある．皮質の

グリオーゼは一般に軽度であるが，第1，2

層のグリオーゼが梢ヒ強い．

後頭葉背外側面皮質の　Niss1標本3第2

層細胞の脱落と髄質のダリア線維増殖が目立

つ．

第9図と同一部位のHolzer標本：皮質第

1，2層並びに髄質のダリア線維増殖が著し

い．

左島葉皮質のNiss1標本：主として第2

層細胞の脱落が見られる．

第11図と同一部位のHolzer標本：皮質荒

蕪層に一致してグリオーゼが見られる．髄質

のグリオーゼも軽度に認められる．

第1前頭回第皿層のBielschowsky標本（強

拡大）：　申央膨化せる細胞に嗜銀性小球が

見られる．
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