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ス テ 〕コ イ ド ホ ノレ モ ン

帯 コ レステ 滅 一ル ⑳ 渓 デ渥 づレ環 ㈱ 潟 碗酸 基 を 加 水

分 解 す る 酵 薬 ㌘ あ る． 隻 ト 融 ζ 捌 鳩 ＳＴＳｌこ つ い で，

片腎摘脳燃 癩簸纏織王禰１ζ泌 双， 鮒ｓの麟繁瀞１塗

の衛無登触 ぬ㎜簸漆で竃顕汐べ汐で バ 鵬 蟹禽禽成

部倣登 娩 帆ｙ誰搬 標識一繍 鰍 凶蜘洲 腕ｔ１㎝ 漆で

検 講 し 淀． 後 養 １ま、 畑婁２、 鋤 駅 ｓ 遺 伝 矛， 服 ｏｎ

１⑰｛２
．
７淀ｂ） に マ ヌレ チ プ ラ イ 払妻嚢 恐 銚窪ｏｘｙ塁ｅｎ細 を 嘗 ベ

ル し 淀 プ 皿 山 ブ を 溺葛 沈． こ の 繕 築， 女 憧 の 腎 癌（ＣＩｅ鮒

ｃ繊 ｔｙｐｅ） 妻 例 で、 周 麗 葬 縫 都 ⑳ 近 彼 尿 綱 管 に 籏 範 囲

に ＳＴＳ 活 後 躯 認 め ら 扱 淀 ⑳ で 報 告 す る． 酵 素 港 性 は，

近 位 尿 細 管 の 小 魑 鉢， 核 膜 周 園１こみ ら れ， ｍＲＮＡ は，

腎 皮 質１こ 強 く， 近 位 尿 綴 管１こ 観 察 さ 批 た
．

Ｅｓｔｒｏｇｅｎ

ｒｅｃｅｐｔ破 を， ｐｏ蚊ｃ；ｏ蝸１抗 鉢 を 融 吹 免 疫 組 織 学 的 方

法 ｛ＡＢＣ 濁 で 観 察 す る と， ｅｓ娩 ｇｅｎ 受 容 体 は， 近 位

尿 綴 管， 糸 球 体 上 皮 細 魑， 血 管 上 皮 綴 胞 に 存 在 し た．

ＳＴＳ 洲窄 周 す る と， 琶 鮫 磁 ◎１ が 産 生 さ れ ｅｓ宝ｒｏｇｅｎ 受

容 体 と 鯖 合 し， 細 胞 増 髄 へ 作 溺 玄 る と 考 走 ら れ る．

１２． 晦 珊釧 蹴 獅⑪ 欄 の 三 鰯

（泌尿 欝蒋） 禽棚 嬢忠 ・蒐 塚爽 鯛・

欝 嬢 文 淡 ・ 繭 獺 鐘 苧 ・ 大 篤 直 ・

木 瞭 纏 ・ 噂 派 遼 棚 ・ 簾 閥 紘

患籍 脇遂議弱 縫。 塞 識凄茨鰹 痛． 獲灘 狐コ ー上 左欝

１こ鰯簿 倣病 変愈蛎 り， ｃγ 刷嚢麓 欝 串糧 繁 蟹 榊ご塗塵

登 も 葛， 縫 繍 ⑰Ｃ燃 ⑳ 鰹 纏 で 遺 霧 鋤 築 は な か つ 花
．

産 鷲

腫瘍 の診断 のも ＆ 糠潜 酌崖 驚鏑 畿術 を行っ 淀．

茶 麓瘍 は蟹際 発 の陶懸 を考 支ち 松 党顕１は る 組織

学的 蕨見 は， 単 瀬 縫増 魅 統 錘彩 麓瘍 細鱒 の充 実性増

殖を示 す 陶鰻様 病 変で あっ 淀、 免 疫組 織化 学所昆 上
，

ビ メ ン チ ン と フ ヱ リ 素 ン の み 陽 控 で あ り， 未 熟 な 発 生

段 階 の 肉 獲 で あ る こ と 紬 鐘 定 さ れ た． 従 来 で は 分 類 不

能 に 位 置 づ１ラら 扱 る と 考 麦 ら 犯 る 秘， 発 生 組 織 名 を そ

の ま ま 冠 し て 鰍ｅＳ鵬 腕 搬１Ｃｅ 独 ａｒＣＯ 醐 と 称 す る が，

ｎｅＰｈｒｏｇｅｎ｛ｃ ｒｅｓ言 ⑳ §叡⑰繊盆 カ童錘姦事募イヒ し 危 ㎜ｅｓｏｂｌａｓ－

ｔｉｃ 鵬ｐｈｒｏｍ葛 類 微 の ｓ 鮒 む 棚 と 称 す る 方 淡 よ り 丞 確

に 表 現 で き る も の と 考 支 淀
．

正３． 腎 糸 球 鉢 肉 マ タ ８ フ ァ ー ジ 湊 潤 か ら み た 小 児 鰯

紫灘 痛憧 腎炎 の嬢 討

腰 麟小 蝿麟苧 嘱 受 ンタ ー 病理 検藍 蜜）

球 ノ ぷ 欝 予 ・ 綴 綴 発 鎮 ・ 松 承 閥 ・

棚 下 欝 ・１； 胸 澤 ・ 伊 藤 箆 蘭 ・

鰯 鰯 膨 ・ 串ぬ 英 塾 ・州 鶏糞 薗 ヂ

小 蝿鰯 紫斑 溝縫 欝炎 似 γ 獄 鎚 剛 １こお け る病 態は

十分 明ら かで は 勧・． 考圃我 刺嚢腎 糸球 体肉浸 潤マ ク

ロ フ ア ー ジ に 窪 賢 し， そ の 癩 態 へ の 関 専 を 糠 講 し 花．

対象 は尿 翼常 を指 鏑さ 扱て から ３カ潟 蝋 榊こ驚 生検 秘

なされ花 鵬ＰＮ患 蛾 醐 隅 郷 醐， 女 郷 ㈱）． マ

ク 卿 フ ァ ー ジ は 淋 ル マ リ ン鰯 慈 パ ラ フ 虜 ン 包獲…切 冷 密

ＣＤ６ 淀 ノ ク ㎜ 吹 一～抄 銃 雄 登 溺 い 跳 懲 漆１こ て 築 亀 し

於． 対照（無灌候鰹血駁鐙榊 ㈱）１こ沈較し 蝸 洲 で

は糸 球体 陶濃 鰯マ ク泌 ソァ ー 洲慧蔦 櫨後 謙 レ 嚢稔 蟹

自尿 や半潟 体 ・壌 死燈 病変 な 淫の鰯 廉繍 灘学 約蕨 激こ

関 遵 し て い る 珂 能 憧 都 添 駿 養 拠 淀
．

正４． ＩｇＡ 腎症 に 淑 掲 糸 球 鉢 肉 烹③ 搬 受容 体 発 現

とス テ Ｑイ ド治療 の関 繰

悌 四肉 醐 肉藤 隆 ・新 濁孝作 ・

太 園 弘 之 ・ 湯 村 和 子 ・ 二 瓶 宏

帽 蘭〕 １日 尿蛋 自至ｇ奴 上④ 嬉Ａ 腎 繍ま， 予後 不良

と 考 乏 ら れ て い る． そ の よ う 凄 症 徽 こつ い て 醐 ＧＦ 受

容 体発 環とス テロイ ド濃療 とぬ 関違 燈を姜義蘇 病理 学的

に 検 討 し た
．

〔方 漆〕 対 象１ま至 冒 駁 蟹 創募 以 圭 ⑳夏鹸 腎 激 ユ症

例． 治 療 別１こ寧 齢， 腎 機 能， 病 躍 ス コ ア 登 マ ッ チ し た

３ 癖， すな杓 彩治 療 蓉し （Ｎ 勾 乃， 航 煎小板 翻 （洲竈

１７）， ス 矛 卿 イ 河 ｛泌 芯３冨） で 逮享る． さ 毫圭葦こス テ 郷 イ ド

投 与王 弊 醐こ 淑 沢 潜療 衛鋤 鰯 棚 勾§， 漬・亘）鮒 １纂／

ａ割ｙ 沫擢曹談 花 はδ⑪鶏 以二との孝鐙 下妻， 嚢嚢糞窮穆離 （Ｎ…１ユ９） 手こ

分１ず， ２辮 に 以 汀 Ｐ０ 駆 受 欝鉢 籍溺 の穫度 登検 誠 し

花． Ｒ０Ｇ賃 愛 容体 発 翻ま， 凍 繕鰯 浄養 鰍 癬 索航 鉢 法

で判憲 鑑 繊こ評 鰯 し花．

〔繍 築〕 ステ 遡イ 汽濃 療有 効鰯 ⑳み 濃療 鰯婚 遂隼 時

におい で 腎機能 秘保 持さ 施て導吹．
醐 畷 受容 鉢発 現

は， メ サ ン ギ ウ ム 細 鰹 数 と 疋 の季蔓関 紬 み ら 扱 淀
．

ス テ

ロ イ ド 治 療 有 効 例 は 腎 生 検 時 有 意１こ愈 尿 が 多 く

ＰＤＧＰ 受 容 体 発 現 の 程 度 秘 強 秘 っ 淀、

〔結論〕 腎生 検時 の ＰＤ 駆 受容 鉢発 環の 程度 は治 擦

お よ び 予 後 の 捲 定１こ有 罵 と 考 え ら 犯 た．

１５
．

Ｄｙｓｅ㎜ｂ郷ｏ 淡 ｓ厳 亙棚ｒ⑫ｅ 赦 滅 繍 椀 搬ｏｒ

（ＤＮＴ） とそ の類徴 疾 劇二っ いて

（脳 神緩 外穰） 久 保 長塗・ 鶴顕 牽慈 ・

顕 魔 安 濠 ・ ヨ ぬ 簿 文 。 高 窟 公 鯛

Ｗ王ＩＯ 分 翻こて 紳 縫系 騒蕩 の再 分類 秘な慧 批， 従 来

の 騨ｎ鱗Ｏ鰍Ｏｍ蟄 以 外１こ欝 数 鋤 懸 纏 名あ 凋 い ら掌ぽ

いる
．

㍑ 叱， そ 扱 甜 ω 鰻纏１こ関 して多 く⑳ 縫例 の

検 討め泌 襲＆ 考吏 彰扱 義． 今 醐ま３ 鰯の 紳縫藻 鰹蕩 竺

その 類似 鰹瘍 寮擬 添 レ そ の闘騒 煮 登警 察し淡． いず

れも て んか ん初発 の娩 較約 潜寧讃 ㌘ ある． 挙術 橡茶 登
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１到２

免 疫 染 色 お よ び 電 顕 検 索 を 行 っ た
．

症 例 １， ２ は 側 頭

葉 に 発 生 し，画 像 診 断 に て 定 型 的 な 皮 質 化 腫 瘍 で あ る．

い ず れ も 星 細 胞 腫 の 組 織 像 を 呈 し て い 花． シ ナ プ ス 構

造 躯 見 ら れ た 症 例 は ＤＮＴ で あ り， グ リ ア 繊 維 の み ら

れ た 症 例 は 星 細 胞 麓 に 分 類 し た
． さ ら に 症 例 ３ は 脳 室

周 辺の 腫 瘍 で 乏突 起 膠 腫 と の鑑 別 を 要す る腫 瘍 で あ

る．
し か し

， シ ナ プ ト フ ァ イ ジ ン 陽 性， シ ナ プ ス 構 造

カミみ ら れ た
．

こ れ は Ｃｅｎｔｒａ１ 舵 ｕｒＯＣｙｔｏ㎜ａ で あ る．
こ

の よ う に ｎｅ鮒ｏｎａ ㍑ｕｍＯｒ で あ る が 分 類 が 混 乱 し て い

る． 今後 は神 経系の 要索 と腫 瘍性 格を 詳細 に検 討し 分

類 を 簡 便 化 す べ き で あ る と 考 え る．

１６． 福 山 型 先 天．陸 筋 ジ ス ト ロ フ ィ ー の 胎 児 剖 検 例 ：

胎齢２０週 にお ける 大脳痛 変

（第 一 病 理，
詐小 児 科）

山 本 智 子 ・ 小 森 隆 司 ・ 柴 田 亮 行 ・

豊 田 智 里 ・ 小 林 榎 雄 ・ 近 藤 恵 里ま・

斉 藤 加 代 子幸・ 犬 澤 真 木 子串

福 山 型 先 天 性 筋 ジ ス ト ロ フ ィ ー （ＦＣＭ Ｄ） に お い て

は， 大， 小脳 に小多 脳 回を主 体 とする 大脳 病変 を合 併

す る こ と が 知 ら れ て い る が， 胎 児 例 で の 検 討 は， 高 田

ら の 報 告 に よ る 胎 齢２３週 の １ 例カミみ ら れ る の み で あ

る． 我 々 は， 出 生 前 遺 伝 子 診 断 で８６％ の 確 率 で ＦＣＭ Ｄ

と 診 断 さ れ た 胎 齢２０週 の普ヨ検 脳 に お い て，ＦＣＭ Ｄ に 関

連 す る と 考 え ら れ る 犬 脳 皮 質 病 変 を 認 め た． 脳 重 量 は

狐．６ｇ で， 肉 眼 的 に は， 前 頭 葉 か ら 側 頭 葉， 後 頭 葉 に か

け て の 表 面 の 穎 粒 状 の 変 化 と， 後 頭 葉 に 軽 度 の 隆 起カミ

認 め ら れ た．
肉 眼 的 に 変 化 の 認 め ら ね た 部 分 と ほ ぼ 一

致 し て， 組 織 学 的 に， ２３週 の 胎 児 例 で 報 告 さ れ て い る

病 変 と 同 様 の， 大 き く 三 つ に 類 別 さ れ る 病 変 が 認 め ら

れ た． 本 症 例 で み ら れ た 所 見 か ら は， ＦＣＭＤ で は， 少

な く と も２０週 以 醐 こ病 変 の 形 成 が 始 ま る と 考 え ら れ

た． 後 頭 葉 に よ り 程 度 の 強 い 病 変カま認 め ら れ た が， ２３

週の例 に比 べ， 全体 に程度 の軽 い病 変の 占め る割 合が

高 く， 病 変カミ形 成 途 上 に あ る 可 能 性 が 考 え ら れ た．

１７
．

筋萎 縮性 側索 硬化症 の脊 髄 前角 に お けるシ ナプ

ス の変 化に つい て

（神経 内科） 佐々 木彰 一・ 谷田 部可 奈・

近 藤 裕 美 ・ 堀 場 恵 ・ 岩 田 誠

〔目 的〕 筋 萎縮 性側 索硬 化症 （ＡＬＳ） の脊 髄前 角に

捌ナる シナ プス の変 化を， 免疫 組 織学 的およ び電 顕で

観 察 し た
．

〔対 象 お よ び 方 法〕 孤 発 性 ＡＬＳ １５例， 下 位 運 動

ニ ュ ー ロ ン 疾 患 （ＬＭ ＮＤ） ４ 例 お よ び 対 照ｉ３例 を 用 い

た
．

腰 髄 部 の パ ラ フ ィ ン 包 埋 切 片 に ｐｒｅｓｙｎａｐｔｉｃ ｖｅｓｉ－

ｃ１ｅｓ の 膜 蛋 白 で あ る 抗 ｓｙｎａｐｔｏｐｈｙｓｉｎ （ＳＰ） 抗 体 （ＳＹ

３８） を用 い， ＡＢＣ 法 で 免 疫 染 色 した
．

漢 た， 腰 髄 前 角

細 胞 の 表 面 に み ら れ る シ ナ プス を 電 顕 で 観 察 し た．

〔結 果〕ＡＬＳ お よ び ＬＭ ＮＤ 全 例 で， 前 角 の ｎｅ口ｒｏｐｉｌ

の ＳＰ 免 疫 活 性 の 低 下 が 認 め ら れ， そ の 程 度 は 前 角 細

胞 の 脱 落 の 程 度 と 関 連 して い た
．

ＡＬＳ で 残 存 す る と 正

常 と 思わ れ る前 角細 胞 体 の表 面 では， ＳＰ の 免疫 活 性

は よ く 保 た れ て い た が， 電 顕 で は 対 照 榊 こ比 較 し て 有

意 に シ ナ プ ス の 減 少 淋 認 め ら れ た．

〔結 論〕 ＡＬＳ に お け る 前 シ ナ プ ス の 脱 落 は， 上 位 運

動 ニ ュ ー ロ ン の 変 性 に 基 づ く 二 次 的 変 化 で は な く， 脊

髄前角 細胞 の変 性に 基づ いて起 こる 一次 性変 化 である

こ と が 示 唆 さ れ た
．
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