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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ない。肝ほ剣状簑起下25横擶で，脾は肋寸腿｝’下にか

　　　　　　　　　緒　　雷　　　　　　　　　　　　くれている。腹水は認めない。胸腺は箭縦隔上部をi薪

　1928年にSnapPerとvan　Creveld①，次いで1929　　める。胸水の貯溜を誌めず，心臓はil三中線よりやや准

年｝こvon　Gierke②が肝と腎に多鍛の糖原沈蒲を示す　　　に寄り，幾分大きいが全胸縢を占めるようなことは

例を見て糖原病の概念が確立された。以来今日までに　　　ない。各臓器娠鰯：を次に示す。億し，揺弧内は年令櫻

多数の例が報告され，さらにその分類もされるように　　　準との璽働比である。心臓15，49（1．8）．肝臓90研

なつた。本邦でも昭和8年畏竹③瞬艮告に始まり現在　α．4），　嚇3．7Y（。．7），膵臓1．59（1．2），左脚0

にいたるまでにおよそ90例の報告がある④。　　　　　　　9（1．3），霜腎ユ1．5g（1．5），左肺22．8g（1．4），

　私は最近妊娠8ケ月で出生し，生h後間もなく死亡　　　右肺289（：．．4），左副幣2．79（1，1），看副腎2、6Y

し，剖検によつて糖原病と判明したユ例を経験したの　　　Cl・O），胸腺6・59（2・D，脳280チ（1，Q）。

で報告する。本例は，心筋を始め主として筋組織に著　　　　各臓器の空な所見は次の通りである。

明な糖原の沈着を生ずるPoエnpe型糖原病で⑥，本邦　　　　心wa　；児手雛大よりやや大で丸味を帯びている。色

では従来3例の報告が見られるのみであるo　　　　　　は蒼白で淡黄肉色1心筋麟の割面は漉濁し軽度膨隆し

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ている。左室壁の厚さは5㎜，廟室堕は4㎜，卵円孔

　　　　　　　　　　癌　　例　　　　　　　　　　　　　は弁状に開存しているが，奇形はない。

　妊娠8ケ月で生まれた男児。　　　　　　　　　　　　　肺ua　；形は尋常，大きさは小。実質性で含気澱に乏

　臨床診断；頭蓋内di　ti旺。　　　　　　　　　　　　しく，割面は瞳赤色の斑状繊血巣が多数散在してい

　家族歴；両親及び祖父母は健在で児は第1子であ　　る。肺浮游試験は陰性。

る。両親は血族結婚ではなく，母親は現在，妊娠4ケ　　　肝臓；大きさはやや小で、蓑面は平滑。硬度はやや

月である。近親中に児の如き病変を生じたものや，糖　　　軟かく，色は淡黄禍色で，うっ血は薯明ではない。小

尿病その他内分泌疾患，物質代謝異常を示したものは　　葉構造は不明瞭。

ない。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　脳；大きさは尋常で変形はない。髄膜は浮腫状であ

　現病歴；児は妊娠8ケ月で骨盤位娩出術により比較　　　るが，脳実質に出血共の他の限局性病墨は認めない。

的容易に娩因され，生下時体重は2．2》である。生後　　　　膵はやや小。脾や腎臓には箸変を見ない。胸腺，副

暗泣せず，心音は聴取したが呼吸開始を見ることなく　　腎，甲状腺などに肉眼的な変化は見られず，臣香癒も

約1時間後に死亡した。　　　　　　　　　　　　　　　ない。リソパ節の瞳脹もない。

・検査成績；全く得られていない。　　　　　　　　　　　　　病理組織掌的所見；

　病理解剖的所見；死後2時間40分で鰐剖を行つた。　　　　心筋；フオルマリン圃定，H－E染色では，心筋線

固定液は10％フオルマリソ及びオルト風固定液を用い　　　維は筋鞘の薄い棒で取り囲まれ，全体としてレース様

た。身長46（）m・体重22kg・腹囲23cm　胸囲26・5㎝で　　　内空の廉を呈する　（図1）。　PAS染色では微細な穎

麟は乾燥し貧血性・口鳳瓜床及びド脚こ軽度のチ　粒状物がeeかに染まるカS，　X部分はレース様に中窓化

アノーゼを認める。前頭部正中線近くの皮麿に50門硬　　　している。脂肪染色では陰性である。トルイジソブ

貨大の濫血斑を認める。胸郭は対称性で腹部の膨隆も　　ル”’・　ICよるメタクロマ・ti　inは示さない。
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　骨格筋；大腿筋及び上腕二頭筋などでは，筋原線維　　　　皮嚇；表皮細胞や皮膚附属暑辞の細胞に糖原の沈着は

や筋形質が溶け去り，不蜆貝llな窒胞化を示すものや，　　　少い。

横紋が消失したり筋線維が断裂したものもあゐ。一部　　　　下謡体にっいては検燃出来なかつた。

の筋線維では筋原線維が膨fヒして太くなり，コ・一ンハ　　　自験例における料！腺沈着程度を表／に示す。

イム野が脚蜘こなつたものや，反対に筋原線宗勧～不朔

瞭となり，エオジソで均一に染まる萎縮性筋線甜窪も見　　　　　　表1　　臓器別糖原沈；1聾租度

られる（図2）・PAS染猷樫伽・仁かな蛾存して　　　臓　　器　沈着盤度
証朋されるが，粘質多糖体はilili明されない。　　　　　　　　　一一一一一一一一一一一一一一一一一…一一一一一一

舌筋及び横翻難は獅li逝の沈着は少い。　　　　　　　心　　　　筋

醐平醐澗撒び膀腱・・1・醐轍・周囲が　　醐支倒隙
明・欄・㈱・vl，］　S・iSi・　EP：・tこ漁・い・（1・ti・）・　蘇百徽紋鷲

また・剛朧にあるAu・「bach神騨劇」芯・く　軟　　　食道横紋筋
した神経細胞の集団よりなり，神経叢の存在力二n立　　　　　内臓Ψ滑霞芳

つ。脾・肝，肺等のlnl’離睦平滑筋にも軽度に糖原が沈　　　　　　1血讐1叢套平滑筋

蒲し，壁が薄くなつ1こり，外盤の…部が欠描した部分　　　　　　　細　網　　細　　胞

もある。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　肝　　細　　胞

胴鵜H．E艶では肝糸i鞄は籾」に獄し，　XII洞　　　暢藥合ag

騨・れてい・・撒鋤…かな・融てい　騒護ll轟叢
るが・　ll干の繍化はない（図4）・PAS　’9k色で燃　　　tilu腎皮質

原の溶出が少く・陽性に染まる・脂肪難では一」瀦　　　1・fi　状　腺

胞の胞体内に大小の滴状のJJI　IVゴが誌められる。弾樵線　　　　　　胸　　　　　腺

維染色では1騨性線維の発育が懸べ，その分裂及び断　　　　　　表　皮，　汗　腺

裂を認める。
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　腎臓；主部撮細管上皮の胞体は腫大し，内腔は狭く　　　　　　　　　　　　考　　按

なつ（いる。藥創糞；」・波にをよ1膿の籾源を認める咽　　従来報告されてい翻鵬ui臆，その大部分がv・n

5）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Gierke病で、　Recant⑥の1［型（P。mpe鋤は少く，

　肺臓；大部分は無気肺的であるが，一部の肺胞は雀　　　本邦では布井①，山本⑧，稲垣⑨の3例の報告しかな

気を容れて開いている。1白主管壁は浮馴心こ膨化し，平　　　い。自験例では検査成績は金く褐ることが出来なかつ

滑筋細胞の一部は淡iり1化し，一一部では壁が薄くなつて　　　たが，Pompe病の際にはvoll　Gierke病の場合と

いる。孟として肺静脈周V．ll，さらに小粟間結合織にか　　　異なり，」血螺瀧，糖負荷試験，アドレナリン訊験など

’けて出血が著しい。しかし、肺炎像は見られない（図　　　は正常で，アシドージk，ケトージXなども見られな

6）。気管支上皮の一一’部も腫大して糖瞭を會んでいる　　い。自験例では生後間もなく死亡したが，Pompe病

が，著明な粘液分泌像は児られない。　　　　　　　　　は他の型の糖原病より予後は悪く，1年以内に死亡す

　脳；火脳越底核の神経翻胞の胞体内に｝隆度の糖原沈　　　るものが多い。山本の例は2才7ケ月で心不全により

着を見るが、脳全体としては著明ではない。　　　　　　死亡し，稲壌の例では生後6ケ月で死亡している。自

　副腎；皮質細胞は明るく糠大している。皮質には散　　　験例にはi血蔽結婚の事突はないが，山本の例では尚親

在性に小壊死巣が見られる。髄質の発育は悪く，．血管　　　は従兄妹結婚である。

壁及びltll管周囲結合織は浮腫状に膨化している。　　　　　　病理解剖的に，自験例の心は余り大きくなく，標準

　膵臓；ラ氏島の数は少くて，殆んど誌められない　　　のL8倍であつたが，　Pompe病の多くは心が臣大と

が，糖原沈着は藩明ではない。　　　　　　　　　　　　　なり全胸腔を占めることもあるというo稲壌の例では

　甲状腺；濾胞は大小不揃いで，薄いコロイドを容れ　　　檬準の6倍に及んでいる。肝の腫大は見られなかつた

ている。濾胞上皮の一部に胞体の聞るい腫大した糸田胞　　　が，Pompe病の際の肝｝瞳大は心不金によるうつ血が

を認める。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　関係しているようである。肺は察質性で含気黛に乏し

　胸腺；i著変を認めない。　　　　　『　　　　　　　　　く，出血巣が散在している。腎，骨格筋其の他には，

　顎F腺；箸変を認めないが，一部の腺細胞に粘液が　　　肉眼的に著変は見られなかつた。

貯溜し．て魎大したものが見られる。　　　　　　　　　　　　病理組織学的には，糖原は心筋に最も著明に認めら
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れ，レース様の構造を示した。心内膜の肥厚はなく，　　　　　　　　　　　結　　語

Pompe病にしばしば合併するといわれるEndocar一　　　胎生8ケ月で繊生し，1蒔間後に死亡し，剖検に

dial　Fibroelastosisの像は見られなかった。其の他　　　より糖原病と診断された男児で，糖原は霊として，

糖原は四肢の骨格筋にも沈着が見られたが，心働こ見　心筋一織・格筋醐，Eltt，内臓僻1き筋などに沈着し，

られる程高度ではない・骨格筋線維の空胞化はかなり　　Pompe病と思われる1例であゐ。糖原は全身の腺上

見られるが，酸性粘質多糖体は自験例では証明しえな　　皮や粘膜上皮にもill罷度に児られるが皮1醸こは5鞭〕れな

かつた・甜や横隔膜の横紋筋にVよ1糖原は余り瀦　 かつた。鄭：，腺」波の1撒形成能の冗三齢認められ
していなかつたが・稲壇らの幸賠ではかな幌られた　た。肺静即醐田蜘血L力聰接姻と考えられるが，これ

という。自験例では其の他に・脳の神経節細胞内や・　　　には，」血管壁平滑筋への糖原沈着が壁の脆弱化に関亭

内臓平滑筋，血管壁などにも軽度1こ沈着が見られた。　　　しているかもしれない。

　肝及び骨格筋の糖原はフオルマリソ間定後もかなり

残存し，PAS染色で証明されたが，心筋のものは大　　　　　　　　　　　　文　　献

部分灘して絶されなかつた・　iH：figll胞に醐腋性　①。。。　C，ev。1d，，．、A，ch，　D、、，　Ch、1d．，27，、、3，

も同時に細されたが，心筋や1縮筋には謝」されな　・952②。。。Gi。，k。，　E．、B，i’t，．　P、th。1，　A。。t．，

かつた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　82；497，1929　③侵竹正轡：児科誌，402！2059，
　Pompe病では糖原の構造に異常がないとされてい　　　ll召・8　④隈部一。他：小児臨，13：530・昭・35

・・・・・…g・・r鱒⑩鰍・櫛脚例に糖原雛謙Jむ2°濃賠嚇lt職、lll216謬33

の構造異常を｝認めている。また・本型ではGlucose一　　⑦布非i三郎；東鷹会誌，54：782，昭，15　⑥1↓体高

6－Phosphataseの活性は工E常であり，如何なる酵素　　　次郎：日循誌，22言9㈱，昭．34⑨稲墳敏和。他：隊

の異常によるか不閨であるが，稲壇は，lysosomeの　　学のあゆみ’57（12）：753・昭・41　⑩IIIingworth・

1…概鱒・撫・翻・u・一…4－・1・c・s・dase誌轟轟，Bll？”。fな11？｝．　igi。1㌦盈12199、

の先天的な欠損によるものとしている。これらの点に　　653，1952　⑫Zellweger，　H．：　1）eut．　Med，　Wscllr，，

関して1ま自験例では全く検索し得なかつた。　　　　　　　81；1　CJO7，1956
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附図　1

。　’　　　　　　　　　　　　　　　　　し・

図2　骨格筋線維の空胞化が

　　目立ち，筋原線維の解離

　　もみられる。

　　　　　H－E，×400

鰭s

図3膀胱壁の平滑筋線維に　　　窺
　　も糖原沈着があり，筋線

　維の空胞化が見られる。　　　　・

　　　　　H－E，x100
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附図　II

図4　肝細胞が腫大し，核の

　　周囲は糖原がぬけて明る

　　い。　類洞は不明瞭となり

　　一部に胎児性造血巣が見

　　られる。肝の線維化はな

　　いo

　　　　　H－E，×200

図5　腎集合管上皮は軽度に

　腫大しているが，糖原沈
　着は著しくない。軽度の
　　うつ1血が見られる。

　　　　　H－E，×200


