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Ⅰ.　緒 言

特発性 両側性 アテ トーゼの遺伝性 に就ては

現在の ところ未だ定 説を欠 ぐ.家 族性に現わ

れる症例 が甚だ稀であ るか らであ る.と ころ

が最近私は同胞3人 に本疾患が現 われた症例

を観察 し,そ の家系に就 て詳細な調査を行 い,

本疾患の遺伝性に就て多少の知見を得たので

以下その概略を記 してお こ うと思 う.

Ⅱ.　症 例

西 ○志.岡 山県上房郡中井村.大 正12年

10月 生 .男.家 業農.昭 和15年12月16日

入院.

家系歴.昭 和25年11月 現在,在 村三谷医

師の協力を得て調査 した.家 系構成員には大

の酒 客 と,性 格 も特殊な色彩 を持つ一徹頑 固

な人が多い.又 多産で長命 と夭折の両極端が

多いのに気付 く.以 下議 すべ き人物 に就て少

し く触れてお く.

3/Ⅰ は家系の祖先で大 の酒客,一 徹物で あ

り,鎮 守 の森の木を売つ て私腹 を肥や した と

云 う噂が ある.村 人はその神罰で子孫に奇怪

な病人が出来 た と云い伝 えて いる.彼 の妻

1/Ⅰ は縊死 した.

7/Ⅱ は3/Ⅰ の長男で,発 端者の父方の祖

父に当る.性 格,飲 酒共に父親に似,酒 は2

昼夜飲みつ ゞけて尚乱れなかつたほどの酒豪.

手 指に著 明な震 戦 があつた.そ の弟 達 即 ち

9/Ⅱ, 11/Ⅱ, 13/Ⅱ も亦略々 同様 の性格 と酒
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量に堪 えたそ うで ある.特 に9/Ⅱ は縊死 し

た らしい. 13/Ⅱ は発端者の母方の祖父で,

食道狭窄 で死亡 した. 12/Ⅱ は半身不随で,

挙子は無い.第 Ⅲ代では, 3組 の従同胞婚が

行 われた.そ の2組 に於 ては何事 も起 らなか

つた よ うであ るが2/Ⅲ には挙子無 く,縊 死

してい る.

5/Ⅲ は発端者の父で, 3年 前 より口喝甚だ

し く多尿であ る.当 時の岡山医大内科で尿崩

症 と云 われたそ うだ.そ の頃 よ り,嗜 好が変

り,淡 白な食物特 に野菜 を好む よ うにな り,

餅 な どの よ うなしつ こい ものが嫌いになつた

と云 う.性 格は一徹で変屈者.著 明な言語障

害があ るが,何 時頃か ら始つたか分 らない.

つ まづ くよ うな一種独特な難渋な発音である.

全体の感 じは矢張 り息子の言語障害 と同 じで

唯程度の軽 い もの ゝようである.多 少の知能

低下があつて会話中で も記憶 力が著明 に低下

しているのが 目立つ.例 えば両親の同胞 の数

が明かで なかつた り,息 子の死亡年令を忘れ

てい る.顔 貌は稍々硬い.瞳 孔の大 きさ及び

対光反応 に異常 はない.眼 瞼,舌 及び手指の

震戦 も証 明 しない.上 肢の腱 及び骨 膜反射に

異常はないが,膝 蓋腱 反射両側 共亢 進 してい

る.ア キ レス腱 反射は尋常であ り,下 肢の病

的反射は存 しない.

28/Ⅲ は5/Ⅲ の従妹で妻.発 端者の母で

ある. 33才 胃腸病で死亡.そ の間3子 を挙げ

たが後述す る如 く悉 く本病を発 した.感 情 の

過敏 な人物 であつた.

第1図　 発 端 者 の 兄 と 弟

40/Ⅳ は発端者の兄で ある(第1図).未 婚.

学業は2人 の弟 と同様 に高等小学を卒業 して

い る. 1昨 年30才 で死 亡.死 因は食事が出来

ない為め栄養失調に陥つたか らで あると云 う.

発病は2, 3才 頃で,後 述発端者 の如 く8才

頃か ら独特の夜間発作 があつた.昭 和15年 弟

が入院 当時外来を訪れたが其の後アテ トーゼ

運動は増悪 し四肢の悉 くが襲われた.末 期 に

は言語 は全 く他人に了解出来なかつた.

42/Ⅳ は発端者 の弟である(第1図).発 病

は矢張 り2, 3才 頃で, 8才 頃か ら例 の夜間

発作があつた.発 端者が入院 当時は13才 であ

つたが,そ の頃はアテ トーゼ運動は両側手指

に見 られたのみであつた.現 症を略記す ると,

高度の知能低下があ り,会 話中笑 う時は強迫

笑 の感 じを与える.言 語は,く ど くどと云 う

奇怪 な うな り声にす ぎないので殆んど了解出

来ない.他 人の云 う事は了解す る.発 育不良

で頭蓋 も体格 も小 さい.皮 膚は光沢のない冴

え な い 感 じで ある.其 の他,所 謂Status

 dysraphicusを 思わせ るものはな かつた.ア

テ トー ゼ本来の緩慢 な不随意運動は顔面 と上

肢に見 られ る.屡 々,顔 を左方に向け,あ る

時は顎を胸に押付け る.そ の為めか 両側胸鎖

乳筋が甚だし く肥大 していて頸が太 く見 える

ほ どである.口 角 も時々右に軽 く引きつ る.

稀れ に歪顔,又 は〓 眉をな し,或 は緩慢 な変

な調子で眼を開閉す る.手 指のアテ トーゼ運

動は定型的 で,特 に両側の拇指に強

く,そ のために甚だ太 くなつている.

下肢には不随意運動はないが,歩 行

は円滑を欠 き,恰 もパルキンソニス

ムスの如 く前にのめ るように して歩

く.特 に左下肢が悪い.勿 論走 る事

は困難である.瞳 孔は左右同大,正

円,対 光反応正常,眼 瞼及び舌の震

戦 はない.上 肢反射は両側共に甚だ

弱 く,腹 壁 反射は存在す る.下 肢に

於 ては膝蓋腱 反射が稍 々亢進 してい

るが異常反射等 はない.又 発端者 に

見 られた よ うな皮膚疼痛はない.食
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思良好で自分で食事 を摂 るし,細 い仕事は出

来ないが大体の農事は可能であ る.

43/Ⅳ は5/Ⅲ の後妻 の連れ子で 異常 はな

い.

44/Ⅳ は発端者の異母妹で ある.精 神的,

身体的に特記すべ き ものな く健康の ように見

える.最 近結婚 したが未 だ挙子はない.

発端者の発病並びに経過

出産は順調で,歩 き始めた年 令も人並であ

つた.と ころが,6才 頃 よ り何 ら原 因の認む

べきものな く,夜 間突如跳ね起 きて泣き叫び

乍ら室内を うろつ くよ うになつた.こ の発作

は5～10分 位でお さまり静かに再び寝に就 く.

その回数は,数 日間連続 して起 ることもあ り,

 1週 間位起 らない こともあつたが,小 学校へ

行 く年頃か ら全 く見 られな くなつた.一 方初

めて夜間発作が始つた頃か ら,頸 を左右に動

かす不随意運動 を始め出 した. 1, 2年 後,

手にも不随意運動を招来 し,更 に4, 5年 後,

口をひきつ るよ うな運動が加わつた.こ れ ら

の症状は漸次増悪 してきたが,こ の数年来は

現状維持の状態で ある.夜 間は前記の運動は

止まる 入院 の約20日 前頃 よ り四肢に発 作

的に襲来す る刺す よ うな 自発痛を訴えるよ う

になつた.

学業は他の兄弟 と同 じく高等小学校 の高等

科を了えていて成績 は中位であつた.手 の運

動は案外器用で,食 事は 自分 で摂 るし,仕 事

も3人 兄弟の うちでは最 も上手であ る. 10貫

位の ものを背 負つて どん どん歩 くし,農 事全

般に就て も大低の ことなら可能であ る.感 情

の動 きも平 静な 人物 で刺戟 性 な と ころはな

い.

入院 中の所 見

身長1.49m,胸 囲71.5cm,体 重34kgを

算 してい るか ら,体 格は中等だが栄養 は不良

である.脈 搏数 は1分 時113,聴 診上心音は

胎児的心動をな している.顔 面が時時 紅潮す

る.皮 膚科の診断に よる と,両 側前臆特 に伸

展側に於 て,腕 関節 よ り指先に至るまで と両

側下腿 よ り足背 に亙 り甚だ多数の尋常性疣 贅

が存在す る.そ の他,顔 面に も少数,前 胸部

に2個 が見 られた.第 二次性 徴は年令相応に

発育 している.

神経病学的には,瞳 孔左右同大,正 円,対

光 反応迅速で,上 肢反射,膝 蓋腱反射,ア キ

レス腱反射等何れ も正常であ る.病 的反射は

勿論存 しない.

両側上膊全般及び臀 部 より両下肢全般に亙

り自発痛 を訴 えてい るが,そ れ以外の感覚異

常は証明 しない.

臥位の体位を とる時 は常 に右頬を下 にし体

躯 を稍々 右に傾け るのが普通で ある.こ の時

四肢は伸展 している.頸 部及び上肢にアテ ト

ーゼ運動が見 られることは前述 した通 りだが
,

このアテ トーゼ運動は大別 して2群 に分け る

ことがで きる.第1群 は頸部 より上,第2群

は両上肢に見 られる ものであ る.第1群 は4

種の恒常的 な運動に分け られ,そ れ等が或は

単独に,或 はその2, 3の 組合せで起 る.

(1)　 頸部が主 として左方に殆ん ど90度 迄

廻転す る.稀 には右方に廻す こともある.持

続時 間 は 高々5秒 位で普 通 は1秒 内外であ

る.

(2)　 頭部 を強 く後 方に反転 さす.従 つて,

〓は強 く前方に出て,同 時に頸部を引き伸す

感 じであ る.こ れは此較的長 く58秒間に及 ん

だ事があ り,こ の運動のため両側胸鎖乳筋は

肥大 しているほ どである.

(3)　 口を極変に大き く開 く.多 く2秒 位

である.こ の時舌端は口腔内で門歯の下際若

くはそれ よ り後方に引かれ る.稀 に僅かに挺

舌す る事が あるが,そ の際は 反つて 口を殆ん

ど閉 じよ うとした時である.

(4)　 時 々〓 眉若 くは歪顔をなし,或 は泣

き或は笑 うが如 き表情 となる.約30秒 続 く,

この時多 くは(2)と(3)の 運動 と協同す る.

又顎を前胸 に接 し得ないので,そ れをなすに

は項部を手で押 えなければならない.第2群

の運動は上肢特に右 に於て著 しい.左 右共に

手指の震顫は著明だがアテ トーゼ運動その も

のは軽度で舞踏病様運動の稍々 緩慢 な感 じを

受け る.右 手は5指 特に中3指 をそ らし,腕

関節を軽 く曲げた位置を とる.左 手は 中3指
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を伸展 し,拇 指 と小指を稍々屈曲 し,腕 関節

は右 より強 く屈曲す る位置を とる.彼 は以上

のアテ トーゼ運動を止め よ うとして,或 時は

両手を組み,或 時は右手を顔に もつて行 く.

その運動 も極めて緩慢である 又或時は頭 を

両手で抱 える こともある.下 肢には不随意運

動を見ないが歩行に際 しても頭 を極度に後方

に反 らし背を後屈す る(第2図) .

第2図　 発 端 者

実験 心理学的計測には熱心な態度で応 じ,

対語法に よる記銘力試験には有関係90%,無

関係70%で,判 断作 用60%,論 理選択60

%の 成績を得た.抹 消法による注意力試験は

鉛筆が持 てないた め不能であつた.

体液検査 の結果は次の よ うであつた.赤 血

球390万,血 色素65%,白 血球1,1700,赤

血球沈降速度は1時 間95mm.尿 黄色透明,

中性,此 重1028,糖,蛋 白陰性.糞 便 に 十

二指腸虫卵少数が認められ る.脊 髄液　 液

圧155mm水 柱, 6cc採 取後120mm水 柱,

 Nonne(-), Pandy(-), Weichbrodt(-),

細胞数11/3,血 液,脊 髄液の ワッセルマン反

応は何れ も陰性.

12月30日,近 来微熱が続 くので念のため

胸部の レン トゲ ン撮影を行つた ところ,右 鎖

骨下部 の内方に結 節性繊維性の結核性陰影 と

左鎖骨下部に陳旧性非活動性の結核性陰影を

認めた.翌 年1月6日, 37, 38℃ の発熱が

あ り, 1月18日 には軽い歯齦 出血を見た.1

月23日 午後2時 に至 り栄養極度に衰え,皮 膚

蒼白乾燥 し結膜甚だ し く貧血 し歯齦出血があ

り,血 液を口 より泡状 に出す.呼 吸数58,脈

搏数138で あつた.両 側頸部,腋 窩,鼠 蹊部

等 の淋巴腺は軟であるが隠元豆大乃至米粒大

に肥大 してい る.甲 状腺 も多 少肥大 している.

体位は左側を下に し,頸 は後方に反 らし,口

は極度に開いた ま ゝで終始動かない.時 々〓

眉 し,両 眼を閑 ぢて始終 うな り声を立

てる.呼 吸困難,チ ア ノーゼを認める

よ うになつた.

この時,赤 血球116万,不 同赤血球

異型血球,有 核赤血 球が見 られた.血

色素は13%,白 血球数64500,骨 髄 芽

細胞(大 型Rieder型)14.0%,小 骨

髄芽細胞(Rieder型)822%,好 中性

骨髄 細胞0.5%,好 中性多 形核 白血球

2.9%,好 酸球及び移行型0.2%で あ

つた.

この 日午後6時 死亡.

本屍は剖検に附 したので同記事を掲

げ てお く.

剖 検 記 事

躯幹小.頸 部は極度に背方に伸展 した特異

の体勢に於て強直している.両 側胸鎖乳筋高

度に肥大しその上を太い頸静脈が蜿々と蛇行

している.頭 蓋皮膚には異常を認めないが両

側の前頭筋著 し く肥大 し筋層 厚 く暗 色 で あ

る.頭 蓋骨は右前頭骨の前面に於て外板が菲

薄で篩様 とな り篩 の網 目よ り恐 ら く出血を起

す と思わ れ る海綿組織が露 出している.脳 血

は甚だ稀薄液状で色 も淡い.竇 中の血液には

凝固な く,硬 脳膜は所々頭蓋 と癒着 してい る.

中硬脳膜動脈 も亦著変を欠 ぐ.硬 脳膜下腔を

開 くと右錐状体に接す る横静 脈竇の起始部を

中心 として よ く凝固 しない凝血が後頭蓋腔に

溢 出しているのを認め る.凝 血を除去 して横

静脈竇を窺 うと,其 の上壁 の一部は欠損 し竇

内に灰色水様な凝血が存在す るのが見える.

脳の全蜘蛛膜にはあま りよく凝 固 しない赤色

溢 血斑が ところ どころに附着 している.表 面

は甚だ粗で ところ どころ少 し く青色に染つて
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いる気味があ り且つmatt getrubtの 外 観 を

呈する.血 管には異常 な く,蜘 蛛膜浮腫 も亦

ない.脳 は全体 として小で ある.大 脳表面の

廻 転は 幅 員狭 く且つ強 く飜転し寧ろ廻転饒

多 な感 じを 与 え る.溝 は正常 である.廻 転

形成 の 異常 は 認 め られない.大 脳以外の部

位 に於 て は 外 景 全 く尋常,小 脳 も亦同様で

ある.

大脳 より脊髄 に至るまで遂次前額断を加 え

内景を検す ると,大 脳は まず灰 白質が割に巾

広 く白質小,大 体の感 じは まず7～8才 位な

小児の状態を髣髴 せ しめ る.尾 状核の表面は

脳室に向い却つ て陥没 している.触 れ る と脆

い感 じであ る.被 殼,淡 蒼球何れ も普通 よ り

小で赤色調を帯び る.髄 鞘染色を してみる と

定型的 な大理石 絞理を呈す る(第3図).視

床は一見普通大である.爾 他の核は先ず尋常

と云える.小 脳 も亦皮質厚 く髄 質狭 い.橋 は

脚の灰 白質小 である為であろ うかそこを貫通

す る錐体路が太だ大 きいかの観を呈す.歯 状

核には異常 はない.脳 重量1210gr.中 枢神

経系反び頭蓋領域に関す る解剖的 診断は下の

如 くであ る.

第3図　 線状体の大理石紋理

1)　 大小脳発育不全. 2)　淡蒼球の赤色調.

 3)　 橋脚灰 白質発育不全. 4)　海綿組織 出血

(又 は白血病性 浸潤)に よる前頭骨外板の破

壊. 5)　右横静脈竇壁の破裂,其 に基 く小頭

蓋腔 内出血. 6)　淡蒼球小. 7)　白血病性血液.

内臓は解剖学教室にて剖検 した.そ の剖検

診断 は次の如 くである.

1)　急性骨髄性 白血球. 2)　肺,肝,脾,腎,

淋巴腺の白血病性浸 潤. 3)　肺浮腫及び出血.

 4)　胃拡張. 5)　十二指腸虫症.

Ⅲ.　遺 伝 学 的 考 察

両側性 アテ トーゼの最 初 の 記載は1873年

Shawに よつてな され ている.そ の後1895年

Anton及 びOppenheimに よつて本疾患の病

理解剖的所見が発表 されたが,半 世紀を経た

今 日に於 ても尚その遺伝的事項に就 ては余 り

知 られていない.そ の主た る理由は,そ の顕

著な症状に も拘わ らず報告例が稀で ある上に,

遺伝性を考察せ しむるに足 る症例 に至つては

更に尠 いことに よるもの と思われる.

しか しなが ら, AntonとOppenheim

は既 にその源泉例 の報告に於 て,本 疾

患の遺伝性 に就 て強い印象を与 える如

き記述を してい るらしい.私 はAnton

の原著を披見す る機に恵 まれなかつた

が,抄 録 によると,発 端者 とその兄に

アテ トーゼが見 られた上に,父 母両系

に多 くの神経系疾患があつた と云 う.

Oppenheimの 例は後 にVogtに よつ て

Etat marbreと しての病理解明の材 料

になつた有名な ものだが,本 例は母及

びその私生児の娘に見 られた もので 遺

伝の形式 としては 直接遺伝 の ようであ

る.し か もこの母娘は共に知能の低下

は無 く,症 状 もその写真に見られる ように甚

だ似 てい る.

本例の外にOppenheimは その教科書の中

に同胞(姉 弟?)の 症例を伝えているがその

詳細は不明で ある.

ところが これ らの先例に続いて現われるか

の如 くであつた遺伝的症例の報告 は,以 下に

拾 遺す るよ うに甚だ貧困を極めている.今 多

少の繁を嫌わず私の手の届 く限 りの遺伝的 と

思 える ものを蒐集 して見 よう.

1.　 Renault et Halborn (1905)の 姉 妹例.

姉 は5才,妹 は20ケ 月で,共 に分娩時間が長



1112　 大 重 彌 吉

くか ゝつたそ うで,出 生以来アテ トーゼ運動

と知能発育障 害が見 られた.父 は大の酒 客で,

母は妊娠 中に度々 重 い興奮状態になつた こと

があ ると云 う.

2.　 Vogt (1920)は 本疾患をVogt病 と呼

ば しめた労作の中で,患 者 の兄に両上肢の不

随運動があつた ことを述べ ている.父 は酒精

中毒で死亡 している.同 胞は6名 で以上の2

名の外, 2名 は精神病, 2名 は健 康 で あ つ

た.

3.　 Scholz(1924)は 矢張 り遺伝性 を思わ

す症例を発表 してい る.

両親は血族関係 にあ り,同 胞 は6名 でその

内2名 の男児に本疾患が現われてい る.兄 の

方は7才 で生後11ケ 月の頃熱性疾患に引続い

て,弟 は3才 で生後10ケ 月頭部外傷に引続い

て発病 した と云 う.尚 本 家系には父の叔父に

生来性の神経系疾患があ り発語障害が見 られ

てい る.

4.　 Syllaba und Henner (1926)の 家系,

母方の祖父は大酒家で同胞に外傷性 てんかん

があつた.父 は健康である.母 は以前一時的

の反 応性 精 神 病 に罹 つ た こ とが あ る.4人 の

挙 子 の うち,第2子 の み健 康 で,第1子,男

20才,第3子,女17才,第4子,男16才 の

3名 が ア テ トー ゼで あ る.更 に これ ら同胞 の

間に,頭 蓋骨,毛 髪発生異常,斜 視,眼 球震

盪,甲 状腺腫,胸 廓畸 型,皮 膚色素異常,生

殖器発育不全,結 膜の血管網,錐 体路症状等

の合併遺伝が見 られた.

Syllaba等 は こ れ ら の 合 併 症 を,所 謂

Status dysraphicus乃 至genotypisches Milieu

と 考 え て い る.

5.　 1936年 に はMolotschek und Russiu

の 報 告 が 見 ら れ る.今 そ の 家 系 図 を 複 製 し て

み る と 図 の 如 く に な る.

■ アテトーゼ　 × 流 死 産

尚本 家 系 に は血 族結 婚 が 多 い とい う.

6.　 同年Patzigも 詳 細 な家 系 図 を出 して

い る.原 著 を 見 られ なか つ た のでBoetersの

Hb. der Erbbiologie des Menschenよ りそ の

家 系図 を孫 引 して掲 げ てお く.

さて外国 に於 け

る記載は余 り多 く

ないが,少 くとも

以上の数例がある.

しか しなが ら,本

邦のそれは私の渉

猟 した文献の中に

は見当 らなかつた.

この意味で私の症

例は貴重な もの と

思 うが,何 れに し

ても,以 上の例は

両側性特発性 アテ

トー ゼの うちには

遺伝性 を有するも

のが存することを

示 す もので あ る.

そ こで これ らの例 を 基 に して本 疾患 の遺 伝

性 を考 察 してみ よ う.

第 一 に気 付 くこ とは, Scholz, Molotschek
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u. Russin及 び私 の例は何れ も血族結婚 に よ

つて起つていることである.し か も私の例は,

従同胞関係 にある先妻 との間に 挙げ られた 子

は3名 悉 く罹患 してい るのに,血 族 関係のな

い後妻の挙げた1子 は健 康で あつた ことは意

義深い.

このよ うに血族結婚の結実 と思われ る症例

を見る と,本 疾患が遺伝病であ り,し か もそ

の型式は劣性 であろ うとい う一応の想定 がな

されて よい.と ころが,本 疾患が劣性だ とす

れば,発 端者か ら逆に考える と,両 親は必ず

ヘテロ接合体である筈で,従 つ て発病事前確

率は1/4で ある.私 の例が3人 中全部に出て

いることを初め とし, Seholzの 例は6人 中2

人, Molotschek u. Russin例 が9人 中3人 に

あることは劣性遺伝 としては少 し く多 く出す,

ぎているよ うであ るが,も つ と症例の集積が

なされなければ多 くを云えない.

一方
,他 の例 を見る と劣性 論では説明 し得

ない ような ものがあ る.例 えば前掲 のPatzig

の家系樹を見 る と,そ れは全 く直接遺伝型式

を思わせるし, Oppenheimの 母娘例 も亦直接

遺伝型式である. Antonの 例 に も詳細は不明

だが,父 母両系に神経疾患の負因があつ たよ

うである.そ うす る と,ア テ トーゼの遺 伝型

式には劣性 もああ り優性 もある とい うことに

な り,こ の ような云い方は一応 可能で ある.

しか しなが ら,以 下述べる ように,ア テ トー

ゼの遺伝 に関する限 りこれでは余 り皮相な考

え方の ように思 える.

そ こで優性 だ とか劣性 だ とか とい うもの の

意味に就 て少 し く考 えてみた い.一 体優性 と

云い劣性 と云い,そ れは遺伝現象の両極限で

あ り或は大数統計的帰結であ ると思 う.だ か

ら個 個の臨床例に於ては或は劣性,或 は優性

の型式 をと り更に2, 3の 疾患で既に証明 さ

れているよ うな優劣変換型 と云 うような もの

になることさえあ る.遺 伝子 と云 うものは絶

対優性にあらざれば絶対劣性でなければなら

ない と云 うこ とはない.例 えばHuntington

舞踏病の如 き,そ の優性型式を毫 も疑 われて

いない ような疾 患 で さえEntresの 家 系樹の

中には直接遺伝をして いない箇所が数ケ所見

られる.

先 に 挙 げたscholz及 びMolotschek u.

 Russinの2例 に就ては 一 応 劣 性 として取扱

つておいたが,家 系をよ く調べ ると両家系共

に,父 の同胞 に罹患者がいる.即 ち優 劣変換

の型式である.又Patzigは 原 典 に於ては遺

伝的な ことを多 く論 じているよ うだが,前 に

掲げたよ うに,本 家系中には父 と娘,父 の叔

父の3人 にアテ トーゼがあ り,更 に父系に於

ては11人 が線状体性 の運動障害を示した し,

母の弟に も同種の運動障害 と性格異常 を示 し

た ものが見 られる. Patzigは これ の 説 明 と

して父系の祖先に於 て突 然 変 異が 起 りその

Hauptgenは 種々 の表現性 と特 殊性を持つ弱

い遺伝子でために優性 型の遺伝 に際 してのみ
を

症状 を 呈 して くる と云 う.

そ こで 私 の家 系 を よ く見 る と凡そ 次 の3特

徴 を挙げ る こ とが で き る よ うで あ る.

1)　 独 特 の性 格 異常 者 と酒 客 が多 い.既 に

母 と母方 の祖父 が性 格 異常 者 で あ り,後 者 は

又 大酒 家で もあつ た.更 に縊 死 が直 系 と傍 系

に3名 もで て い る.こ の よ うな 調 子 は 上 述

Patzigの 家 系 に も よ く現 わ れ て い る し,

 Renault et HalbornやSyllaba et Henner

其他 の 家 系 に も 散 見 さ れ る.そ れ は 恰 も

Huntington舞 踏 病 の 家 系 に 見 られ る もの と

一 見 同 調で あ る.

2)　 発端 者 の 父 及び父 方 の祖 父 は アテ トー

ゼのfomes frustesと 云 つ た 印 象 を与 え ら

れ る.母 の方 も上述 の よ うに,母 そ の もの に

性 格 異常 が あ り,母 の祖 父 は性 格 異常 と大 酒,

しか も父 母は従 同胞婚 で あ る.之 に 反 して異

母妹 は健 康 で あ つた.

3)　 一 般 に 多 産だ が夭 折 が多 い.

以 上 の よ うな事 実 に よ り,本 家 系 の父 母,

父 方の 祖父 の遺 伝 子 は ヘテ ロ接 合体 で あ る筈

で あ る.家 系 全 体を みれ ば,そ の 中に は ヘ テ

ロで健 全 な対 応 因子 が 充分 な代 償 を行 い得 て

い る時 は症 状 は 出な い し,で きな い な ら症 状

が 現 わ れ る.そ の症状 も代 償 の程度 に よつ て,

 formes frustesと な り或 は定 型 とな る.つ ま
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り優 劣変換が行 なわれてい るのである.

発端者同胞は ホモで,こ うなる と症状は重

篤で且つ致死作用 も強 くなる.

終 りに本疾患の孤立 型に就て一言す る.一

体遺伝病の孤立型 と云 うものは遺伝病一般に

於 てよ く見 られ るものであ る.例 えば, Jakob

に よつてHuntington舞 踏病に列 している遺

伝 を証明 しない慢性進行性 舞踏病 と云われ る

ものの 報告 も多い.そ れに してもアテ トーゼ

では孤立型の方が多 くて遺伝を思わす例が稀

なのは何故であろ うか.そ れには次 のよ うな

こ とが考え られ る.

1)　 本疾患その ものが 甚だ稀だか ら遺伝子

の分布が甚だ稀薄である.

2)　 遺伝子その もかの表現性が弱い.

3)　 従つて,血 族結婚 のよ うな場合に限つ

て特に集積す る.

総 括

私 は3名 の同胞の悉 くに特発性両側性 アテ

トーゼの出現 した症例に就て,そ の家 系を詳

細に調査する と共に,文 献に現われた少数の

遺伝例を参考に して本症の遺伝性に就ての考

察を行つた.

私 の症例 の家系の特長は次の ような点にあ

る.

1)　 一般に多産であるが長命 と夭折の両極

端が多い.

2)　 家 系に特有な性格 異常者 と酒客が多い.

3)　 発 端 者の父 と父 方の祖 父にはformes

 frustesと 見られる症状が ある.母 方に於て も

性格異常老 と酒客があ り,母 に も性格的に異

常が認め られ る.

4)　 父母は従同胞婚であつた.発 端者を含

むその挙子3名 は悉 く本 症に罹患 したが,異

母妹 は健康であ る.

以上の よ うな事実 よ り本家系に於 ては,ヘ

テ ロの場合優劣変換が行 なわれ,ホ モになる

と,定 型的症状が出現する と共に病状の重篤

さを増 し致死作用が強 くなる もの と思える.

御指導と御校閲を受けた藤原教授に深謝する.
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Studies on Hereditary Nervous Diseases

Part II. On Athetose Double

By

Yakichi Ocho

From my investigation of one rare family subject to athetose double, I have come to 

the following conclusions.

1. Athetose double is manifest in all the 3 sublings of a family I have observed. 

Formes frustes were evident in their father and grandfather on paternal side. The father 

and mother are cousins. Their half-sister by their step-mother is normal. The brothers'

 mother is degenerant. Amoung their parents' parents and great uncles and great aunts and 

great grandfather, there were five degenerants and drunkards.
2. Though  athetose double appears to be of ressesive character, it is really not so

 simple, and this makes me venture a theory of "Dominance Change".


