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論 文 内 容 の 要 旨

 目的

 乳児期年齢依存性の一症候群である点頭てんかん

（以下本症）の病理学的報告の多くは粗大な大脳病変を

主としたものである．本研究では多数の本症剖検例を

全脳的に検討し，病変の分布・性状の特徴を明らかに

した．

 対象および方法

 東京都神経科学総合研究所神経病理ミュージアムに

登録されている発達三牲障害剖検例373例中本症の既

往が明らかな22例（男女各11例，2～19歳）．肉眼的観

察に加え大脳半球・小脳・脳幹各部の切片に各種染色

を施し光顕的観察を行なった．

 結果

 22症例中11例は出生前，10例は周生期，1例は出生

後要因の脳障害に分類された．

 症例の概要

 1）出生前要因群：11例中5例は粗大な中枢神経系

奇形（厚脳回症2例，先天性内水頭症，粗大な脳回形

成異常，中小脳脚欠損各1例）で，6例は低比重や小

脳・脳幹の限局的な破壊性病変のほかは粗大な病変を

認めなかった．

 2）周生期要因群：周生期に重症仮死等の既往を示

す10例中，5例では大脳外套の破壊性病変が，3例で

は視床・基底核の破壊性病変が目立ち，2例は粗大な

病変を認めなかった．

 3）出生後要因例：6ヵ月時の急性脳症後遺症で大

脳外套の高度の嚢胞形成を示した．

 各部位の病変の概要

 大脳半球：出生前例では外套の高度の形成異常のほ

か，軽微ながら神経細胞の極性や神経線維走行の不整

を見るものがあった．周生期・出生後例では破壊性病

変を示すものが多く，特に白質の線維性グリオーシス

が高度な例が目立った．

 2）基底核・視床：出生前例で視床内神経線維走行不

整が，周生期・出生後馬では線条体（特に被殼）と視

床特殊核の変性が目立った．

 3）小脳：皮質の破壊性病変を示す例が多いが，一方

大脳に破壊性病変を示しながら小脳がほぼ完全に保た

れる例も見られる．

 4）脳幹：各障害時期の例を通じ，脳幹被蓋が小さ

く，橋上部断面積の計測では本症の既往を持たない発

達障害例の1／2から3／4の大きさであった．また中心被

蓋路とその周囲での海綿様状態，中脳水道周囲の限局

性ダリア搬痕等の所見が認められた．

 考察

 本研究対象症例は脳奇形と周生期．出生後の無酸素

性脳症に大別された．脳病変が軽微な症例も含まれる

が，軽度の形成異常や免疫組織学的所見より，出生前

から周生期の低酸素性病変の一表現形態と考えられ
た．

 共通病変部位としては視床特殊核・基底核・脳幹被

蓋があげられ，中でも脳幹被蓋では海綿様状態・ダリ

ア癩痕等の所見が各障害時期を通じて見られ，また本

症の既往の有無と強い関連を示した．これらの所見は

被蓋の脆弱性を基盤とし慢性的な循環障害等による反

応形態と考えられ，これらの示唆される脳幹被蓋の障
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害が本症の形成や他の臨床症状に対して大きく関与し

ていると思われた．

 結果

 本症の神経病理所見を全脳的に検討し，共通病変部

位として脳幹被蓋を強調した．

論 文 審 査 の 要 旨

 本論文は，乳児期年齢依存性てんかん性脳症の一種で，難治性てんかんの代表である点頭てんかん

22例の中枢神経について，詳細な神経病理組織学的検索を行ない，共通病変部位が脳幹被蓋に存在す

る事を世界で初めて指摘するとともに，臨床的諸事項との対比において，発症要因と大脳病理所見と

の相関を明らかにした．学術上価値ある研究である．
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