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　Bourneville－Pringle氏病の臨床例はそう珍らし　　　東京大学附属病院にてMorbus　B。urnevi1le　Pringle

いものではないが，剖検例の報告は比較的少く小宅　　　と診断された。又当時腎障害のあるごとに気付かれて

（1960）によれば本邦では著者例をいれて29例となっ　　入院治療をうけたがはつきりした効果もなく，大した

ている。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　自覚症もないま珊こ約1ケ月で退院した。そのほかに

　Bourneville－Pringle氏病は脳の結節性硬化　　は11才の時ジフテリーに罹患したが約1ケ月で特に後

（Bourneville）と特有な脂腺踵（Pringle）及び脳室　　　遺症と思われるようなものもなく治癒した。

壁，眼底，腎，心其の他の諸臓器における腫瘍状の形　　　現病歴：1昨年（26才）の11月頃尿が暗赤色である

成異常を示し，臨床的にはてんかん様発作，擁攣，精　　　ことに気付いて医師を訪れ，腎炎の診断のもとに治療

神智能障害等を主徴とする疾患として概念づけられて　　　をうけた。尿の色は除除に回復したがその後も蛋白尿

来ている。然し実際に夫々の病変を構成する組織臓器　　　は持続していた。昨年（27才）の11月頃から食慾の異

の形成障害乃至は腫瘍性性格の程度及び組み合わせ，　　　常充進及び体重の増加を来し，又嗜眠性となつて来

臨床的様相等は個々の症例により色々である。従つて　　　た。12月頃には下肢の倦怠感，下肢及び胸部の痺痛を

本疾患の本態及びその組織発生等に対する見解は症例　　　覚え，又下肢の浮腫に気付ぎ12月26日信州大学附属病

により，又学者によりかなりの巾を持つている。　　　　院戸塚内科に入院した。

著者は最近家族的素因の存在を疑わしめるBourne一　　幽入院時所見：中等度の貧．1血及び皮慮の黄拍：性着色あ

viile－Pringle氏病の1剖検例を経験したのでこエに　　　り，顔面鼻腐講を中心として褐色油性光沢を有する，

報告する。　　　　　　　　　　　・　　　　　　　　　半球状に隆起した多数の小腫瘤の集籏を見た。両側腎

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　とも触知可能で，表面は粗大凹EO不平，一部は緊滞毒嚢

　　　　　　症例　　　　　胞状に触れた。尿には蛋白，円柱，白1血球，赤血球及び
　　　臨床的事項　　　　　　　　　　　　　　　　　　細菌を認め，又腎機能検査によりその障害が認められ

　　28才の男（公務員）　　　　　　　　　　　　　　　　た。

　家族歴i：祖父母は死亡（死因不明）。　父母は健在で　　　　眼科診察では両側近視で，眼底所見として乳頭周囲

ある。同胞は6人で，患者は3男。長兄，次兄とも生　　　の凋濁，殊に右眼底における境界不明瞭の帯青色小

後2ケ月及び3ケ月で死亡。すぐ下の弟も生後間もな　　　腫瘤，凹凸，脈絡膜萎縮，白斑小出血点等が認めら

く死亡，何れも死因は不明である。次弟（23才）も昨　　　れRetinopathia　albuminulica又はPhakomatosis

年10月頃より蛋白尿を指摘され，現在食餌制限申（詳　　　Boumeville　Pringieの疑がおかれていた。運動，

細は不明）で，宋第だけが現在健在である。　　　　　　知覚，反射其の他神経症状においては膝蓋及びアキレ

　既往歴：出産及びその後の発育にも特に異常を認め　　　ス腱反射の冗進が存在した以外には特に異常所見はな

なかつたが，歩行のはじめが逮れて4才頃であつた。　　　く，胸部打聴診では軽度の心肥大をみた程度であつ

小学校，中学校は普通に卒業したがやエ遅鈍であった　　　た。なお知能は略々正常であるがや蕊遅鈍であつた。

という。然しその後役所轟務にたずさわり入院数日前　　　痙攣発作等は見たことがない。ツ反応は陽性，梅毒反

まで殆んど通常に勤務していた。　　　　　　　　　　　応は陰性。

　既往症としては5才頃から顔面の発疹があり，特に　　　本年（28才）1月頃から殆んど毎日響心嘔吐があり，

自覚症はなかつたが漸時増加の傾向を示し，21才の時　　　又喀痴時に血疾を見，出血累囚があらわれ，食嗜欠
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乏状態に陥り，全身及び心衰弱が加わって1月31日死　　　占められている。嚢胞内腔には透明なコロイド様物乃

亡した。顔面の発疹が認められてから死亡まで約24　　至液体を容れ，壁内面は平滑でうすい膜様を示すもの

年，Bourneville－Pringle氏1歯の診断が下され，腎　　　も多数ある。嚢胞間には屡々線維性乃至灰白色餅砥状

障害に気付かれてから約8年であった。　　　　　　　　輩固の部を触れ，又小指頭大に至る筋腫様小結節及び

　　　病理学的蕊項　　　　　　　　　　　　　　　　　　脂肪織集団等を混える。肉眼的には正常腎組織と思わ

　　解剖学的所見　　　　　　　　　　　　　　　　　　れるもの一S見分けがっかない。然し腎孟．輸尿管は略

　体格やX大形の蹴痩した男性屍で，顔面皮虜の轟唇　　　略正常に近い像を示している。腎周囲脂肪組織は減少

溝から鼻部及び願部にかけて両側略々対称的に，半球　　　し，線維性被膜も非薄化し，或は嚢胞壁と癒着し乃至

状にや玉隆起した粟粒大乃至米粒々の油状光沢を持っ　　　は嚢胞壁のr部を作る。

た多数の帯褐色小結節形成がある。両側腋下部から上　　・肝は1500g，表面平滑で，比較的｛在性に大豆大の

腕部にかけてと，前臆及び季肋部に点状乃至斑状の皮　　　漿液様物を充した襲胞が数個存在する。肝小葉像はや

下出血がある。解剖には黄撹，浮腫はなく，奇形等も　　　X不明瞭で，全体として軽く梱濁する。

見当らなかつた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　肺は両肺とも容量性で，含気量に乏しく，暗赤色々

　頭部解剖：　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　調が強い。殊に左肺上葉肺門部に比較的限局性の灰白

　頭蓋骨，脳硬膜，脳軟膜には特に病変と思われるも　　色乾酪性変化を混えた硬化性結核病巣を認め，又両肺

のはないが，軟膜の一部に軽い肥厚及び小水泡状形成　　　全葉にわたりやぼり細葉性乃至結節性の結核病巣が散

を認めた。脳重最は小脳を含めて14009，大脳回には　　　在する。なおそのほか一見肝葉乃至膠様外観を示す肺

革状硬灰白色結節が多数存在する。これ等硬化菓は左　　　炎及び出血が認められる。肺門リソパ節にも乾酪化結

右両半球脳囲に略々対称的に見られるが，その大い　　　核病巣があり，被膜の癒着を伴う。

さ，程度は必らずしも一様ではない。又その境界も明　　　気管一気管麦粘膜は充血性で多箪の粘液物を附着又

瞭を欠くものもあるが大体栂指頭大結節状である。然　　　は内腔を充満している。

し1つの脳回を4cm位の畏さにわたつて変化の及ぶ　　　心重景は4009で，心外膜の軽度の肥厚及び左右心

ものもある。硬化巣の存在する脳回は正常のそれにく　　富壁の軽度肥大がある。特に筋瞳様結節等はないが・

らべ，太く巾広く，上面は寧ろ扁平化し，殊にその頂　　　心筋割面はやx凋濁状である。

点は軽い陥凹を示す。然し脳回の欠損，奇形等は見当　　　脾は暗赤色，萎縮性硬である。

らない。硬化病巣は前及後中心回，上，中，下前頭　　　　胃，腸管粘膜はカタル性で殊に胃粘膜搬襲には乳頭

回，上，下頭頂回，上，中，一卜側頭回，側後頭回及び　　　状肥厚を認め，又腸粘膜リンパ濾胞の暗赤色結節状腫

側後頭一側顧脳回等殆んど大脳穿隆面全域にわたつて　　大を見る。

存在する。　　　　　　　　　　　　　　　　・　　　　　副腎は萎縮性で皮質リポイドに乏しい。

　硬化巣の割面は部位により程度は異なるが，皮質の　　　　爾余臓器には肉眼的に著変を認めない。

褐色々調が消裾して皮髄境界が全く失われるに至り，　　　　　組織学的所見

皮質にあたる部分は萎縮性である。斯る変化は脳回頂　　　　皮慮（顔面鼻騰溝部小結節）：部位により多少異な

点に目立ち，溝部にまで亘ることは比較的少い。髄質　　　るが，真皮の比較的表層から深層にかけて見られる皮

には特に病変を認め得ない。　　　　　　　　　　　　　脂腺の葉状増殖が主病変で所謂脂腺腫の像を示す。そ

　尚大脳割面で，両側々脳室に主として外側壁から室　　　のほか表皮は過角化，メラニソの増加，蓑皮突起の伸

腔に向つて数個の小豆大乃至桶桃大の結節瘤状の腫瘍　　　長等を示し，又毛嚢の増加，壁の角化，嚢胞状拡張が

が存在する。本腫瘍は表面平滑．軟骨状硬で，大ぎい　　　ある。又汗腺の増殖を見る部もある。真皮膠原線維は

ものでは中心部に黄褐色着色及び石灰沈着を見る。な　　　不規則性の増加叉は肥大を示し，弾性線維は断裂消

お該部脈絡叢には多数の粟粒大乃釜米粒大の水泡状形　　　失する。血管の拡張と少墨の円形細胞浸潤をともな

成を見る。小脳，延髄には特別の病変はない。眼底部　　　い，特に皮下小動肱壁の線維性肥厚の強く起つている

では脈絡膜がや翔巴厚して見える程度で腫蕩や出血等　　　ものがある。

はない。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　大脳氏化巣：先ず髄鞘染色標本（巣鴨氏法）で皮質

　腹部解剖；　　　　　　　　　　　　　　　　　　　における脱髄性病変が目につく，この脱髄は表層程著

　腎は右は3倍成入手辮大（goo9），左はそれよりや　　　しく大体表層の表在層，外穎粒層及び錐体細胞層の一

玉小さく（700g），両腎とも全体が胡桃大から栂指頭　　　部に見られ，内閥にくる程軽度となり，髄質にまで及

大乃至それより小さな大小無数の嚢胞でもって殆んど　　ぶことは殆んどない。その程度は部位により異なり髄
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鞘の全く消失しているようなところもあるが，有髄線　　　い。脈絡叢には肉眼で既に分るように稀薄な液体を容

維の繊細化，部分的消失，断裂等を混えながら大体の　　　れた大小の嚢胞状形成，管腫状血管増殖，小結節状上

構築像をうかゴわしめる部が多い。他方グリヤ染色．　　衣細胞増殖，類澱粉小体の出現，浮腫等を見る。

（Ho1Zer，燐タソグステン酸染色）では髄鞘の消失と　　　腎：腎は両側とも大小無数の嚢胞で殆んど占められ

対琵庶的に，脳表面に平行又は不規則性走行を示してグ　　ているが，その大小，形等に全く不定で一見管状腺腫

リヤ線維の増殖が見られ，Caja1染色で著しい膠細胞　　　様の像から肉限的に既に認められる胡桃大に至るもの

の増殖が明かにされた。皮質硬化巣における神経細胞　　　まで色々である。又嚢胞壁内面も種々で履々一層の暗

はその層状構築像が大体うかどえるし、細胞軸の変化　　　調円柱乃至立方形の上皮で覆われ，或は大形淡明立方

も著しくないが，神経細胞の数ははるかに少くなり，　　　形上皮からなり，乳頭状増殖を示すこともある。然し

種々の退行性病変がある。例えばNiss1顯粒の消失，　　盤胞が大きくなると上皮は扁平化し一部又は全く細胞

濃縮，狭小化等の硬化像や，胞体の塞胞形成，崩壊，　　　破覆を欠いて平滑な内ilを有するに至る。しかも一つ

Niss1穎粒の遊離，融解等があり神経突起は殆んど　　　の嚢胞内面で上記色々の細胞被覆が併存移行している

染つてこない。又脂肪喰グリヤ細胞の増殖を伴つた壊　　　ものもある。なお拡張した尿細管やBewrnari氏嚢腔

死性変化があり，全体として皮質荒蕪の像といつてよ　　　と嚢胞の聞にも移行がある。嚢胞腔内には稀薄な水溶

い。なお比較的稀ではあるが内願粒層又は錐体細胞周　　　液又はコロイド様物を容れることが多い。嚢胞間には

にあたる部位に異形乃至奇形憾巨細胞の出現がある。　　　色々の分化の程度にあると思われる種々の血管筋間葉

異形巨細胞は該層正常神経細胞の4乃棄5倍で，胞体　　　組織等の増殖が錯雑混在し，時には筋腫結節，血管腫

に窟み，多量のNissl陽性物質を含んだ不正紡錐形　　　像を認め，殊に血管乃至．血管壁細胞増殖は幼若聞薬性

乃至錐体形を示し，胞体の一部が尖つて短い，或は分　　細胞増殖と移行している。そのほか脂肪織リソパ腺

枝した突起を有し，時にはBodian染色で多数の太く　　様組織，結合織増殖等も認められる。糸球体及び尿細

て極めて長い，著しく蛇行歪曲した神経突起を持ち，　　　管等の腎組織は上記諸組織と全く混雀乃至は包埋囲鷹

endozellultire　FibrillenのうかΨえるものもある。　　　されて存在し，やはり生理的な形態，配列と異つた奇

核は偏在し，円形で明瞭な核小体を認める。なお巨細　　　形乃至は異形像に窟む。即ち糸球体には小さな細胞集

胞にも濃縮硬化状変化や脂肪変性，空胞化等の退行性　　　団状のものや分葉状双糸球体を混えた大小不同，異形

病変を示すものもある。　　　　　　　　　　　　　　がみられ，B。wman氏嚢には壁肥厚及び嚢腔の拡張・

　側脳室壁腫瘤：腫瘤形成部の脳室上衣には著しい変　　　更には嚢胞への移行があり，又尿細管には上皮の暗調

化がなく一一nvの整然とした立方乃至扁平上衣細胞で被　　　立方状のものから著しく大形泡状のもの，時に乳頭状

覆され，時に濃縮変性像を見る程度であるが，上衣下　　　増殖を示L，管腔も不定形で狭細なものから拡張して

には表面に平行して著明なグリヤ線維の増殖がある。　　　嚢胞に移行するもの等がある。叉隊細管には上皮の変

その下層に結節状に増殖した腫蕩組織があつて，著明　　　性腫脹，蛋白円柱のIY，現，石灰沈着等を伴う。

なグリヤ線維の増殖と，細胞性増殖を主とする部から　　　肝：15009，肝細胞の腫脹，梱濁乃至空胞状変性が

なり，よく見ると腫瘍細胞突起の一部は増殖グリヤ線　　　あり，毛細管洞の拡張充盈及び漿液性禦状物の滲出及

維に移行している。腫蕩細胞は大形で類円形乃薫長楕　　　びKUpffer氏星細胞のll亟大があり一見漿液性肝炎の

円形の輪廊明瞭な泡状核を有し，胞体は豊富で紡錐　　像を示す。間質には軽度の円形細胞浸潤と，時に線維

形・星芒状，不規則多角形等色々であるが何れも突起　　　増殖があり，胆管の嚢胞状拡張，壁の線維性肥厚等を

状に伸び，或はグリヤ線維に移行し，或は合胞状に連　　　見る。黄痘はない。

なり1束状又は渦状をなして交錯配列している。グリ　　　肺：主として左肺上葉に線維化乃至硝子化の強い陳

ヤ線維も又濃密な渦状乃至束状をなして増殖し，時に　　　旧硬化性結核病単が存在し，同様病変は肺門リソパ節

は腫瘍細胞を囲擁包囲し，一部では腫瘍細胞間に侵入　　にもある。なお殆んど両肺全葉にわたり新旧多様の力

増殖してその胞体突起に移行する。何れにしても腫瘍　　　タル性一部線維素浸出をともなつた気管支肺炎があ

組織は概して一様性々状を示して悪性増殖像と思われ　　　る。なお処々に大形立方上皮（肺胞上皮）の乳頭状乃

るものはなく・細胞の形は不斉ではあるが星膠腫に最　　　至腺腫状増殖を示す形成不全性肺胞小結節を認める。

も近い像である。なお多数の球石灰沈着をともなう。　　　脾：50g，被膜は肥厚し，血雌に富み，結合織増殖

該腫結節周囲の脳組織には圧迫による軽い変性壌死が　　　を伴ってFibroadenieの像を示す部もある。又血管

あるが踵瘍組織との境は明瞭で大脳皮質結節巣に見ら　　　の著しい蛇行，壁の肥厚及び線維索様変性等が目立

れたような脱髄巨細胞出現其他の変化は諏められな　　　っ。結核結節が存在する。胃，腸ともに醗1血Lカタル性
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で，胃では鷹々粘膜のポリ・一プ様増殖をみる。　　　　　　脳蜜壁腫癩は脳室壁上衣下のグリオーゼと星膠腫と

　心：心外膜にかなり濁蔓性の円形細胞浸潤と線維性　　　いった腫瘍像が主病変で，周囲脳組織とは明瞭な境界

肥厚がある。心筋特に乳頭筋間質には浮腫状膨化，　　　を有し，その圧迫による腫瘍近位脳組織には軽い変性

線維症乃至騨腫状形成が見られ，時に小指頭大の島瞑　　　とグリャ細胞増殖が認められる程度で，皮質に見られ

状脂肪細胞集団がある。なお間質1“L管の拡張充盈，　　　たような色々の退行性病変や，巨細胞の出現及びこれ

血管周囲の弾性線維増殖が見ら2z，，V心内膜弾性線維　が反応性変化等はなく皮質硬化巣の病変とはそのおも

増殖を示す。心筋線維は一般に肥大性である。筋腫　　　むきを異にし，従つて両者の間の病理発生学的閨連の

（Cordomyorn－B．　Fischer－Waseles）等は見当らな　　　説明は困難である。

い。大動豚は内il平滑で比較的弾性に寓む。　　　　　　　　腎は肉眼的には一見嚢胞腎の外観を示すが．組織学

　副腎：被膜の肥厚，毛細血管洞の拡張，漿液性浸出，　　的には従来の記載にある諸種組織構成を認める。te　s’

少数の巣状リソパ球様細胞浸潤が見られ，束状帯は萎　　　本症例では筋腫も結節を除けば・はつきりした限局性

縮性である。　　　　　　　　　　　　　　　　　　の腫瘍状形成はなく，複雑に錯走した嚢胞状形成と色

　甲状腺：管状乃至束状配列を示す胎児性甲状腺濾胞　　　色の分化過程にある血管問葉性組織の増殖及び腎組織

．破結節が目につく。　　　　　　　　のDy・pl・・i・の像で占められてL・る・殊噸胞の形

　下垂体3前葉の肥大があり主として好酸性細胞から　　態は種種雑多で尿細管又はBowman氏嚢由来のもの

なる。処々に間質の増殖と血管壁の肥厚を見る。　　　　　と混在移行し，奇形性の糸球体・尿細管等とともに

畢丸，闘質の増殖1罐壁の硝一丁一aee肥厚がある。　　P・t・rSが強調しているよう醗儲・として如何にも奇

　限底都：肱絡叢の部分的萎縮，1血L管の拡張，充盈，　　　妙な組織構成を示す。巨細胞．糸球体封入体（Fe・riz）

小溺血，時に線維性肥厚があり，一部では乳頭状凹ρ1　　等は見あたらなかつた。

を示す。網膜では内境界膜の部分的軽度の膨化肥厚を　　　結節性脳liyi化症における網膜腫卿よ皮麿脂腺腫及び

見る。種瘍形成等は見あたらない。　　　　　’　　　　てんかん様発作とともに本症主要症状とされている

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　が，本症例でも生前眼底部1こ欄濁J帯青色小腫瘤，白

　　　　　　総括考按　　　　　　　　　　　　斑小出血等を認めRetinopathia　albuminulica叉は

　上述の病理学的所見及び臨床症状から本症例が　　phakomat。＄is　Bourneville　Pringleの疑がかけら

Bourneville－Pringle氏病であることには疑ない。　　　れている。然し剖検時には網膜内境界膜の軽度肥厚が

先ず脳回の結節性病変は従来の報告例に比較すれば表　　　あるほかには腫瘍形成等著しい変化を見出すことは出

在性で皮質Lz）線維及び細胞構築像も大体の見当のつ　　　来なかつた。

く部が多く，そう高度の変化とは云えないが頭頂葉及　　　　本症例の皮閥変化としては顔面における多数の脂腺

び倶楓後頭卿こわたるかなり広し範囲に存在しそ　腫で，臨床的に1ま既VL・5才頃から存在し・腎障害に気

の外観はPelliziの第1型にあたる。その主病変は従　　　付かれた21才頃まではこの皮鱒変化が唯一の症状であ

来の記載にある通りで皮質有髄線維の繊細化乃至消失　　った。

とグリヤ線維増殖で，神経細胞に乏しく，叉数はそう　　　そのほか形成不全性の肺胞小結節，肝嚢胞・甲状腺

多くはないが，奇形状巨細胞が存在する。本病出現巨　　　の胎児性組織結節，胃ポリープ，心筋間脂肪織集団等

細胞には神経細胞型，膠細胞型及び中間型（横山）等　　　の組織奇形が存在した。

が分類されているが，本症例の巨細胞の中には著明な　　　　なお肺の結核及び死因となつた小膿瘍を混えた気管

奇形状神経突起を有し明かに神経細胞由来のものと考　　麦肺炎の合併症を見た。

えられるものもあるが，突起の不明瞭な円味を帯びた　　　　さて本疾患の本態乃至病理発生であるカ㍉例えば竹

所謂膠細胞型にあたると思われるものがある。然し之　　内は腎に最も強く形成不全を示し，脈管腫像の顕著な

が膠細胞由来であるという接極的根拠はない。なおか　　　症例においては間質の形成不全に主溝性をおき・それ

t、．る異形巨細胞は本症例では1］函硬化巣にのみ存在す　　　が早期に且強く考えられる腎において最も強い形成不

る。又神経細胞及び巨細胞ともに変性に陥るものが多　　　全があらわれ，脳，肺等漸時その強さを減じてくるも

く，脂肪喰膠細胞の増殖が目立つ，牛島はかxる退行　　のと理解した。或は胎生早期における臓器原基の過剰

性病変及び之が2次的組織反応乃至修復性変化と見敬　　　形成の遣残にその病理発生根糠を求めんとする学者も

されるものが特に本症結節性病変構成に重要な役割を　　あるが，何れにしても仮定乃至憶説を多分に含み，又

演ずるものであることを強調している。本症例脳皮質　　　腫瘍性、：奇形性，或は形成不全といつた語句の示す

病変に劇重瘍性増殖といつた所見は見あたらない。　　　内容も必らずしも明確なものではない。結極本症例諸1
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第1図　大脳両半球上面

　脳回の結節状硬化巣が両半球略々　　　　　　　　　　／t－　　　　　　　　　・、　　　　「

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　A　　　　　n　　　　び

　　　　　　　　　　　　　　　　　　馳羅譲

第2図大脳前頭断
　　（Mesencephalonの後方を通

脳回皮質の色が消槻して髄質と区

別っかない部がある

側脳室尾状核外側に扁桃大腫瘤が

隆起する

第3図脳硬化巣（前中心回）　　　　　　　　　躍轟　　一

皮質における脱髄性変化

が謬漫鷲卿一
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矢川・横内Bournevllle－Pring［e附図　図版皿

　　　　　　　　　　　　　　。．’誕講’
　　　　　　　　　　　　　　’・al　　，就、’継嘔　　　・　’　　　7－
　　za　　　　，　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　．，，　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　識

第5図脳硬化巣
　　（Azan－Mallory染色）

　異形巨細胞の散在

第6図　脳硬化巣巨細胞

　　（Bodian神経原線維染色）

　歪曲異常走行を示す

　多数の神経突起
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　矢川・横内Eournevilte－Pringle附図　図版1

　　　　　　　　　　　　　　　　蔓盗∫メ駕幽擁㌶x

　　　　　　　　　　　　　　　　耀蟹許．触㍉・　＼・∫：1、；

灘膠脚胞増殖・右・’1・・’L－・　＿，・し・・繍羅

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　馨灘1懸羅◎

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　・　撚　轍．Ii　　曝

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，懸’　　　　〈N”鷺　熟　　i

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　疹

　　　　　　　　　　　　　　　　　嚇響緻・鱒笠醗　　．，ww　　’＿k竪

第・図

異型性星騰　　　・一畷遜鱗粥・、・・職
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　矢川・横内　EOurneville－Pringte附図　図版W

　　　灘

　　　　　　　　　　　　　　　　　蜜

第コ1図　腎　（両側腎割面）

　大小無数の嚢胞状形成

．t

w尋 @　　、　　　　　　　kT　－一

　　　　転綴熱　，難体嚢胞状尿細髄

　　噺・　．ヒ　曹　闇’“／．吐麗箋　掻』　　．　麟・ら
　　　　　　　　　　　トロ　　　　げ　ヲ　　ゆ：　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，

奔　　Ni9｛＄Ptlag　l、．　鵜　・遊

難輪課灘、二　魏鑛・一驚
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　　　　　　　　　　　　　　　　　矢川・横内BOurnevi：le－PringTe附図　図版V

　　　　　　　　　　　　　・5燕猫・聰1　・．．・N・驚’

　　　　　　　　　　　　影撰鐡鐵講謬
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　矢川・横内Bourneville－Pringle附図　図版W

第16図　甲状腺
　胎生期状甲状腺組織結節

一　　　　　　　　　　　tt　　．　瀞’磯



　1961，　1　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　109－（109）

病変も一連の形成不全乃至異常と，一部に腫瘍様増　　　れた。

殖をともなつた，BielschowskyのDysplasie　mit　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　，

blastoma6sem　Eeinshlagなる概念で解するよりし　　　（本論文の嬰旨は48回日本病埋学会（1959）で報告

かたない。唯本例では種瘍性性格は軽くt又牛馬が強　　　した。）

調している様に，殊に脳結節病変には2次的退行性病

変乃至修復反応の関与していることが注目される。　　　　　　　　文　　献

　B。urneville－　Pringle氏病は濃厚な遺伝的開係を　　①Bielschowsky，　W．：Zur　Histol。gie　und　Path。一

有するものとされているが．木鑓例でも同胞は男6人　　genese　der　tubulOsen　Sklerose，　J，　Psychol．　u．

で・うち3人は生後間もなく死亡，又1人1＊現在23才　　　Neur．，30，1924　②Hallerv。rden，」．　u．　W．　Krti一

でやはり腎疾患で加療中とのことで，遣伝的素因の存　　　cke：Hb．　d．＄pez．　path．　Anat．　u．　Hist．　von　Luba一

在を充分疑わしめるものである。　　　・　　　　　　　rsch　u．　Henke，　XII工／4，　s，602，　J，　Springer，

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Berlin・1956　③中川：結節脳硬化症の脳病理，脳
　　　　　　結　　論　　　　　　　　　　　　　　　　と神経，10，1，25，　】957④小宅．近：結節性硬化症

　（1）多分に遺伝的素因の疑われる28才の男の　　の1剖検例，脳と神経，12，10，883，1960

Bourneville－Pringle氏病の1剖検例を報告した。　　　⑤Peters　G，：Speziel1e　Pathologie　der　Krankhei－

　（2）　病理解剖学的に顔面脂腺腫，結節1生脳硬化症　　　ten　des　zentralen　und　peripheren　Nervensy一

及び脳室壁・腎，肺・肝・甲状腺等灘器に一部鵬　 ・t・m，s．319，　St・ttg・rt，・951　⑥竹内（秀）・竹．

状増殖を伴つた形成不全乃至異常を認めた。　　　　　　内（正）：Bourneville－Pringle氏病の剖検例，日病

　（3）　病理発生学的には一連の臓罷形成不全乃至異　　　会誌，39，331，1950　⑦中島，高士：結節性脳硬化

常ec　一一部腫瘍状増殖を示したBielschowskyの概念　　　症にっいて，日病会誌，43（地方1，93，1954　⑧横

に符合するものと解されるが，殊に脳硬化巣病変には　　山：九州医専誌，2，2，19，1937

退行性乃至その修復憐変化と見敬されるものが注目さ


