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Ⅰ　緒 言

遺伝疾患 の研究 にはその定 型だ けを蒐めて

みて も意味はない.定 型の他 に不全型の蒐集

こそ遺伝 の全貌を知 る上に重要な ことで ある.

ところが,そ の よ うな不全型 は多 くの経験 と

知見の集積 に よつて明かに され る ものであ る.

 Huntington舞 踏病に就て も,近 来その不 全

型が漸 く明かに され るよ うになつた.こ の よ

うな点を充分に顧慮 しながら,自 家経験5家

系を基にして,も う一度その遺伝性 を取 り上

げよ うとしたのが本文の目的であ る.

Ⅱ　 Huntington舞 踏病 の史的究察

Huntington舞 踏 病 研 究 の歴 史 には 凡 そ次

の3期 を劃 す る こ とがで き るで あ ろ う.

第1期 はHuntingtonの 原 著 出 現(1872)以

前 で,そ れ よ りEntresの 単 行本 出版(1921)

まで が第2期,そ れ に次 ぐ現 代 までが 即 ち第

3期 で あ る.以 下 各 期 に 就 て少 し く説明 して

み よ う.

第1期 のHuntington病 家 系に 就 ては,米

国 に於 ては, 1630年 英 国 の一 小 村Buresか

らの三 組 の移 民 夫 婦 よ り発 した家 系(Vessie,

 Critchley), Londonか ら来 た"P"家 系(Til

ney),其 の他 ドイ ッ,ス コ ッ トラ ン ド,ア イ

ル ラ ン ド等 か ら移 住 した 系 統(Hughes)等 が

知 られ て い る.し か しな が らDavenportは,

米 国 の移 民 舞踏 病 には4家 系 の源 が あ り,恐

ら く共 通 の 祖先 か ら出 た もので,そ の子 孫か

ら彼 は962例 を実 見 した と云 う.

さて医師 で 最 初 に本 病 を 観 た のは1797年 に

米人Huntingtonの 祖 父 に よつ て な され た.

其 の 後, 1816年Thilenius, 1834年Rufs,

 1841年Water等 が 各1例 を報 告 し, 1848年

にはGormannに よ る 記 載 が あ り, 1863年

Lyonも3家 系11人 に就 て発 表 した.其 の他

Herringham, Jellifer, &. Whiteに よる と,

 Osbornの 古 い記 録 が あ る と云 う,又Gaule

は15世 紀 末 ドイ ツか ら北東 ス イス に移住 した

家 系 を記 録 してい る. Sjogrenは ス ウェ ーデ

ンに於 て18世 紀 に遡 る5家 系 を報 告 し,恐 ら

く同一 の 祖先 か ら出た もので あ ろ うと云 つ た.

尚Hansen及 びSeipは ノル ウェー の舞踏 病

を録 し,既 に1860年Lundが 典 型 的 な2家 系

を描 破 した と報 告 してい る.次 い で1872年

Huntingtonの 原 著 が 書れ た の で あ る.

Huntington舞 踏 病 歴史 の第2期 を 特 徴 付

け る ものは,そ の 病理 学的 解 明 を得 た こ と,

 Entresに 依 る統 計 的 考察 が一 応 完 了を 見 た事

で あ る.

第3期 に 於 て はDavenport, Naef, Kehrer,

 Gaule, Meierhofer, Jakob等 に よ つ て 主 と

し て 非 定 型 的 症 例 及 び 病 型 が 論 議 せ ら れ た.

元 来Huntingtonに よ つ て 描 か れ た 本 疾 患 の

定型は, 1)　遺伝性を有す, 2)　舞踏運動,

 3)　特 徴のあ る精神症状, 4)　成人に発現する,

の4条 件を具える としたが,こ れ らは今 日も

尚定型的た る事 を失わない.し か しなが ら,

詳に家系を検 して行 くと,こ れ らの症状の一

部のみを持つformes frustesが 存す ること,

その他 舞踏運動な らざる異常運動等を呈する

型 もあ ることが知 られて きた.そ の主な もの

は次の ような ものである.

(1)　遺伝を証明 しない もの. Jakobは 遺伝

を証明 しない ものに於て も,組 織学的には差

異を認めない とし,こ れを慢性進行性舞踏病

と呼んだ事は周知 のことであ る.私 は此の型
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を1850年See以 来224例 を 数 え 得 た. Daven

portも 前 述 の962例 中6例 を 挙 げ て い る.

(2)　 舞 踏 運 動 を 欠 ぎ精 神 症 状 の み を 見 る も

の.既 にHuntingtonが 此 の 事 に 就 い て 論 じ

て い る し,そ の 後Mapotherに よ つ て も注 意

され た. Choreopathie ohne Chorea (Kehrer),

 Choreophrenie (Bertha u. Kolmer), Gaule

の 第5乃 至 第8型 及 びMeierhoferの 第3乃

至 第5型 等 も この 型 に 属 す る もの で あ ろ う.

私 は 文 献 に 於 て こ の 病 型 に 属 す る も の と し て,

 Schlesinger, Weyrauh, Mapother, Meggen

dorfer, Rosenthal, Schab, Severin, Curren,

 Scheele, Stone, Gaule, Opller, Thieke,

 Spillane, Becker等 に 依 つ て 報 告 され た 約30

例 を 見 出 した.

(3)　舞 踏運 動 を 構成 す る緊張 減 退,運 動増

多 な らざ る外 錐 体 症候 群 を発 す る もの.例 え

ば 永 年 舞踏 運 動 が あっ て後 に強 直が 来 る症例,

全 く最 初か らWilson型 を 以 て始 る症 例,舞

踏 運 動 とWilson型 との混合 型 乃 至移 行 型,

或 は 筋 緊張 が 時 に よ り増 減す る症例 等 が 見 ら

れ る(Meggendorfer, Jakob, Entres, Freund,

 Mayer u. Reisch, Spielmeyer, Schob, Bei

jermann, Kehrer, Severin, Gaule, Roffer,

 Tieke, Leroy, Becker, Hempel, Panse,

 Rosenhagen, Schroder,植 松,塩 入).

(4)　精 神 症 状 を 欠 ぐ もの. Davenportは

962例 中本群 に属 す る もの6例 挙 げ て い る.

私 は文 献 を 徴 し,遺 伝 性 を証 し症状 の記 載明

瞭 な る もの527例 中116例 即 ち22%に 於 て,こ

の よ うな もの を 蒐 め得 た.

(5)　 幼 年 期 若 くは 少 年 期 に 発 病 し た 症 例.

文 献 と し て 次 の よ うな もの が 見 当 る.

生 来(Weber),生 後 間 も 無 く(Davenport

 and Munsep), 2才(Hempel),幼 年 時

(Stephan, Gray and Sinkler), 4才(Owen

sky), 6才(Mutzdorf), 7才(Feisulajew),

 9才(Jally), 10才(Facklam, Meggendorfer,

 Rychlo), 10才 代(Hoffmann, Peretli, Sunk

ling), 20才 代(Critchley)等 で あ る.

さて本 邦に於け る事情に就ては, 1898年 山

本 が ドイツ人の舞踏病を実見 し,次 で樫田に

よ りStierが,風 山に よりCharcotが 紹介 さ

れた.吾 国 の第1例 は三宅が誌 しているが,

惜 しむ ら くはその明かな 遺 伝 に も拘 らず,

 Huntington舞 踏 病 としていない.第2及 び

第3例 は大熊 と呉 によつて報告 され,特 に呉

例には詳細な精 神症状の記載がある.

以上 の記 述で分 るように, Huntington舞

踏病の症状の うち,そ の精神症状は,舞 踏病

性不随意運動 と共に重要な症状であ ると思わ

れ るか ら次に項を更めて説 くことにす る.

Ⅲ　 Huntington舞 踏病の精神症状

文 献 を 整理 す る と次 の よ うな 型が あ る よ う

で あ る.

(1)　Huntington舞 踏病 特 有 の性 格 異 常 は

本 邦 では 呉,加 藤 の報告 例 にそ の典 型 的な も

のが 見 られ る.そ の 主 徴は 興 激性 で 感情 極 め

て動 き易 きに 加 え て意志 に よる抑 制 を欠 ぎ,

時 日の経 過 に従 つ て,感 情 のHyperkineseは

反つ て漸 次Hypokineseに 移 り,色 彩 は多 く

抑欝 性 とな る.こ れ らの背 景 に多 少乍 ら痴呆

を伴 う.一 言 に して 云 えば, Seeleの 所 謂Or

ganische Pseudopsychopathieに 属 す る もので

あ り, Choreopathie (Kehrer), Choreophrenie

 (Becker u. Kolmn), Chorea degenerativa

 (Harms, Speckel)等 と呼 ばれ る もの で あ る.

(2)　舞 踏病 に はDavenport and Muncy,

 Spillane and Phillips,岸 本例 の如 く痴 呆型 と

云 うべ き病 型 が あ る.こ れに 関 して, Bertha

 u. Kolmerは 脳 幹 は 身体 運 動 の みな らず 思考

運 動 の調 節 に もあつ か つ て い るだ ろ う と云 う.

(3)　Diefendorfの 第3例 は 生来 性 の精 神薄

弱 の もので あつ た.本 邦 で も三 宅 例,小 沢 例

の如 き ものが 之 に 属す るで あ ろ う.こ の病 型

は 蓋 し早 期発 病 で あ ろ うか.

(4)　所 謂偏 執 病 型(Westphal, Naef,勝 野

井 例)と 称す る妄 想 を主 徴 とす る もの,幻 覚

を伴 うもの(Messing, Facklam, Ruppel,

 Riggenbach u. Werthemann,服 部,杉 原),

乃 至 急 性 精 神 病 の形 で 発 来す る もの(Mer

guet, Cotzen, Schob等)が あ る.

(5)　従 来 舞 踏病 と分 裂病 との関 係 は屡 々問
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題 となつでいる. Entresは 分裂病の負荷を も

っ ものが舞踏病に よつで発 動せ られ ると云い,

又,舞 踏 病 が分 裂 病 の 病 像 を擬 し(Nicotra,

 Weber, Meggendorfer, Fossati, Pacheo,

 Bumn, Tusqueset Feninet, Mohr)或 は 当 初

分 裂 病 と誤 診 せ ら れ た もの(Entres, Meier-

hofer)が あ る.舞 踏 病 と分 裂 病 の 二 重 負 荷 を

もつ た も の は, Chotzen (Merquetに よ る)ど

Leroyの2例 の 報 告 に 止 る よ うで あ る.

植 松,塩 入 の 第 Ⅱ 家 系 発 端 者 の 妹 が 分 裂 病

で あ る こ と は 甚 だ 示 唆 に 富 む.

躁 欝 病 との 関 係 に 就 い て は, Dauenport,

 Bruhn, Opller, Meierhofer等 の 症 例 が あ る.

(6)　舞踏病 と犯罪 との関係に就で も多 く論

ぜ られでい る.本 邦に於で も呉の殺 入例,吉

益及び勝野井の累犯例等が報告 されてい る.

(7)　以上の ような諸型が どの位存す るかを

検す るため文献に於 て遺伝を証明し明瞭な症

状の記載の あるもの597例 に就 で見 ると,身

体症状のみの もの116例(23%),性 格異常を

伴 うもの280例(54%),そ の うち知能低下の

あ るもの41例 で,偏 執病型47例(9%),そ

の うち,知 能低下の認め られ るもの23例,知

能低下のみの もの(痴 呆型)74例(14%)で

あつた.

第 Ⅰ 家 系 図

Ⅳ　私 の 観 察 例

第Ⅰ家系

本家系の成 員は岡山市郊外に広 く散在 して

いる.以 下は昭和16年 までの調査で ある.

発端者の病歴. 46才 の農夫.昭 和6年4月

入院. 6月 退院.昭 和11年 死亡.死 因は地方

医に よれば脳炎であつた どい う.生 来著患を

識 らない.性 病 を否定す, 22才 時結婚,女 児

を挙げ,そ の後,嫂 どの間に1子,又 同 じ兄

の先妻の娘即ち姪 と同棲 し3子 を挙げたが,

その末子を除いで悉 く天折 しでいる.こ の末

子は極めで短気である とい う.私 の精神症状

第1型 に類 し発病候補者であるか も知れない.

発端者は昭和5年1月 よ り両側手指に不随

意運動が始 ま り,次 で下肢の運動が不 自由 と

な り,発 語 も亦 困難 となつた.こ の ような こ

とか ら次第に農事 をなすに も不如意を来 し,
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特に荷物を担 うよ うな事は全 く不能 となつた.

現症.表 情に乏 しい顔貌で,顔 面,頸 部及

び上肢に左右略々 同程度の不随意運動がある.

歩行は痙攣性である.指 は急速に動かせない.

言語は断続性 で,挺 舌を命ず ると一度は応ず

るが直に引込め ようとする傾向が ある.検 査

を行お うとした り或は挺舌を命ず る時等には

不安状態 となる.左 眼瞼には軽度 の下 垂が認

め られる.四 肢 の反射は亢進 し,足 〓搦は時

に よ り陽性又は陰性 となる.異 常 反射は存 し

ない.血 液 ワ氏反応陰性.

智能検査成績は不良である.連 続加算は書

字が不如意の為検査不能であるが,対 語法に

依 る記銘力検査 を行つてみる と,有 関係 の場

合,第1回20%,第2回70%,第3回80%,

無関係の場合, 3回 共に10%の 成績であった.

注意 力検査 は抹消法では,普 通人なら2分 以

下で完 了す る問題を3分30秒 を要 し,脱 落31

回に及んだ.

家系調査所見.本 家系図を一見すれば先ず

左半側に於て,近 親結婚,多 産,夭 折等が夥

しいのに気付 くで あろ う.夭 折は実に21名 の

多 きを数 える.又 左 眼瞼下垂の合 併が発端者

及 び 兄 の 子3名 に 見 られ る. 5/Ⅳ, 3/Ⅴ,

 12/Ⅴ の3名 の酒客 も存する.こ れに反 して

発端者の 母を出した家系図の右半側に於 ては

特記す る事項に乏 しい.た た12/Ⅳ が脳出血,

 15/Ⅳ が精神薄弱, 23/Ⅴ が神経質で あると云

うに過 ぎない.以 下関係 のある家 系成 員に就

いて述べ て見 よ う.

2/Ⅲ.　発端者の母で吾 々の知 り得た最初の

罹患者であるが,詳 細 を知 り得なかつた,

2/Ⅳ .　発 端者の姉である.彼 女の老友であ

つた近隣の老婆の語 る ところに よれば,彼 女

は平素は大 変好人物で あつたが,頭 痛のある

時は よ く逆上 していた と云 う.老 婆は私に彼

女 の動作,歩 き振 りを真似 て見せたが,そ れ

は如何に も,そ の昔Huntington自 身が路傍

で見た と云 う舞踏病患者は斯 くあつたで あろ

うと思わ しめる ものであつた.

3/Ⅴ.　下女働 き.平 常頭痛 を訴 えていた.

数年前多発性関節炎に罹つた ことがある.挙

子7名 以上 と云 うが,現 在14才 になる女児を

残 し,他 は悉 く生後数 日乃至1～2ケ 月で死

亡 している.多 発性関節炎あ り且つ挙子が殆

ん ど悉 く致死因子の負荷 を有するが如き感 あ

る点 よ り一応発病候補者 と見ておきたい.

4/Ⅴ.　馬車牽 きを業 としてい る.私 は一見

す る機会を得たが,顔 面表情硬 く,寡 黙な人

物 である.著 しい大酒家で挙子3名 の内2名

は生後数 日で死亡 してい るので,こ れ も一応

発 病候補 としてお く.

14/Ⅴ.　看護婦.学 校の成績は中以上,元 来

真 面目であつたが, 17才 頃か らお転婆にな り,

看護婦になつてか らは勤先を転 転と変つてい

る.性 格異常者であろ う.眼 瞼下垂がある.

要約. 1)　発端者は精神的には痴呆を主症

とし身体的には眼瞼下垂を有 してい る.

2)　家系図左半側に於 て舞踏病3,(内 発端

者は眼瞼下垂あ り)同 候補 と思える者3,左

眼瞼下垂兼性格異常3,性 格異常3,加 うる

に所謂致死 因子を思わ しめる夭折21を 算 し,

更に近親結婚並びに多産を見る.蓋 し眼瞼下

垂 との複遺伝は未だ知 られていない.

3)　 家系図右半側か ら舞踏病の祖先を出 し

た ようであるが,こ の側は平凡であつて精神

薄弱,神 経質,脳 出血各1名 を算えるのみで

あ る.

第Ⅱ家系

本家系の発見は,昭 和13年 林教授が殺人強

盗事件に係 る共犯兄弟の精神鑑定を 依頼せ ら

れたのに始 まる.そ の うち弟は35才 時肺結核

で死刑執行 前に死亡,剖 検に附 された.

発端者.兄(16/Ⅴ), 46才.身 体症状.栄

養,筋 肉発達共に不 良である.胸 腹部臓器に異

常は認められない.全 ての腱 反射及び深部反

射が可成 り高 く,手 指は強 く震顫する. 12才

時角膜実質炎に罹 り現在で も右角膜に薄翳を

殞 してい る.血 液 ワ氏反応陰性.運 動の模様

は,両 側の顔面筋,濶 頸筋が相 当の速 さを以

て攣縮 し,眉 は或は〓み或は揚 り,眼 裂 も閉

じた り開いた りする.口 角は右又は左 が挙上

乃至牽引 され,頬 と頸部の皮膚は皺襞を作つ

た り伸びた りする.時 には右側の僧帽筋 と肩
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胛筋群 とが この運動に参加す

る為め,頸 部全体が附随的に

右後方に一寸動 き,右 肩が軽

く聳 える.発 作時間は極めて

軽 く4～5秒 を超 えることは

稀で間歇 時 の長 さは不定 であ

る.其 他 の身体部分は平 静で

ある.右 側顔面神経は末梢性

乃至核性麻痺 の状態にあ り且

つ特 異な痙攣が認められた.

この麻痺は2年 前始 まり,痙

攣の方は21才 頃 より既にあつ

た.現 在は存 しないが嘗て右

手 も動いた らしい.

精神状態 と性格.生 来静か

な子であつた.尋 常小学6年

卒. 1～2年 後父の失踪に逢

う. 16才 時竹細工職 となった

が,そ の頃 よ り信仰を始め,

独語する ようになつた. 24才

頃 より加持祈祷をや り,や が

て昼間は九字を切 る真似 をす

る. 27才 頃小康を得,結 婚 し

たが再び亢進 して離別, 33才

及び43才 の寛解期に従弟の娘

37/Ⅵ 並に13/Ⅵ と内縁関係 を

結んだが何れ も同棲数 月に過

ぎなかつた.発 病以来平素は

軽い昏迷状態で無為な 日を送

つていたが毎年1～2回 激 し

い発作が起 る.そ の ような発

作 には二様 の形式があつた.

或場合は緘黙,拒 食,独 語,

独笑,夜 になれば出歩 く.他

の場合 は これに反 し著 しい興

奮が起 る.発 作 の長 さは何 れ

の場合 も3月 内外で あつた.

現症.顔 貌は仮面状である.

姿勢挙措は一般に硬い.屡 屡

独語する.思 路迂遠で疏通性

に乏 しい.感 情 の自然な流露

も無い.意 志 も頗 る減退 して
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いるが,反 響症状,強 梗症状等は認あられな

い.知 的蘊蓄は略 略常人並であつたが,実 験

心理学的検査に よる注意,判 断,精 神作業能

力等は皆殆んど0点 に近かった.之 は意志興

発 力の衰退に由来 した ものであ る.尚 又命令

幻聴,思 考化声,幻 視があ り,多 少の劣等感

も存 している.酒 は1升 位 に耐える.

上記 した ような彼の精神異常 は林教授 の鑑

定 書に も記 してあ る如 く所謂舞踏病性精神異

常ではな く,立 派な分裂病であるとす るのが

正 しいであろ う.知 性の荒廃は何れに よるか

明瞭で ない.恐 ら く両者の協力に よるのであ

ろ う.

発端者.弟(17/Ⅴ), 34才.身 体症状.右

頸 部淋 巴腺腫脹.血 液 ワ氏反応陰性.舞 踏運

動発作 は間歇 期が非常 に長い.顔 が特に右側

に於 て時に〓 む.そ の際多 くは右僧帽筋の共

同痙攣 を伴い首が 一寸後に遙れ,顎 は右後に

引つけ る.稀 には 肩が動 くが一瞬時に して終

る.手 には痙攣を起 した ことはないが 手指の

震顫が強 く見 られ る, 16才 頃頭痛を訴え,顔

が引付け ると云つ ていたそ うだ.腱 反射,深

部 反射は強いが,病 的反射は存 しない. 35才

肺結核 で死亡.

精 神状態 と性格.病 前性格 として小学校の

5年 頃 か らい らいらし始 めた.成 績は良い方.

 16才 頃 よ り行商を始めたがその頃 より頭痛 を

訴え時 にぼんや りす る事 もあつた. 21才 結婚.

酒 を好 む.饒 舌,嘘 言,誇 張を振 う.

感情刺激性.非 常 に嫉妬家であるが又その

反面,或 る弱 さ柔情がある.実 験心理学的計

測 に よれば記憶は常 人程度.注 意は常 人約2

分以 内で完成するものを3分1秒 か たり,過

誤4,脱 落17で あつた.判 断の方 面は誤謬指

摘 と類推は80%.論 理選択 と充填法は25%.

読書 力は学歴並で,知 的蘊 蓄は教養相当であ

る.知 的には活動 の遅鈍 を病むのみである.

之は27才 頃から始 まつたらしい.

結 句,彼 は知性の活動 力の遅鈍 を伴 う興激

性があ るが,抑 制未だ可能な る精神病質(軽

佻 人乃至病的嘘言者)で あ る.

家系調査所見.昭 和16年 現在,家 系成員は

広 島県高田郡吉田町を根源 とし県下に広 く居

住 してい る.家 系中舞踏病7名 を得た.家 系

を便 宜上4群 に分つ て観察す る.

第1群.発 端者等の祖父(2/Ⅲ)の 出であ

る.こ の系統は比較的無難 のよ うであ るが,

この祖父は 日雇業で,一 人息子に も拘 らず家

を出て姉が家を継いだ,放 浪癖があ るようで

ある.又 彼は自分の次男の妻 と関係 があつた

と云われ る.

第2群.舞 踏病の外に性格異常,犯 罪が多

く,多 産,無 産の両極端を見る.発 端者の属

す る群であ り,顕 著な ものを拾 うと次 のよう

である.

6/Ⅳ:発 端 者等 の父.石 工, 33才 結 婚. 34

才 頃 顔 面 の〓 搦 が 始 ま り,身 体 諸 吾の神経 痛

を病 んだ.結 婚前 よ り放 浪 癖が あ り,最 後 は

50才 時 よ り家 出 し65才 放 浪 死 した. 8/Ⅳ:刑

務 所 で 死 亡. 9/Ⅳ. 19才 頃 よ り精 神 病的 で あ

る. 30才 頃 顔 に〓 搦 が 見 られ た. 1升 に 耐 え

る大 酒 家 であ つた が 結局 酩 酊 して川 に落 ち溺

死 した. 10/Ⅳ:6/Ⅴ の異 父 弟.顔 に〓 搦が

あ つ た と云 う.放 浪 死?. 13/Ⅴ:家 出を し

九 州辺 りで死 亡. 14/Ⅴ.小 学 校 の成績 は普

通. 15才 頃 よ り寡 黙 とな つ た.舞 踏 病 の有 無

は 明 で ない. 18/Ⅴ:公 務 執行 妨害,恐 喝,

殴 打,窃 盗等 の前 科9犯 で あ る.酒 客,舞 踏

病 の 徴 はな い.村 会 議 員で あ るが文 字 を 知 ら

ない. 11/Ⅵ:窃 盗,傷 害,常 習賭 博の 前科

が あ る.酒 客. 3/Ⅶ:祖 父 と同 様 の 性 格.

 19/Ⅴ:頑 固 者 で酒 乱 が あ る.子 女3名 が性

格 異常 の よ うで あ る. 15/Ⅵ は畸 型 児を死 産

した(地 方医 の 言). 20/Ⅵ, 21/Ⅵ:双 生 児.

 54/Ⅵ:重 罪 の為 め 目下 逃 亡 中. 22/Ⅴ:高 慢

一 徹 .夫 は 出 雲 よ りの流 れ 者.挙 子 の 内27/Ⅵ,

 28/Ⅵ は 共に性 格 異常, 28/Ⅵ は特 に 著 し く精

神 病 者 の程 度 で あつ た と云 う. 29/Ⅵ:酒 客.

 24/Ⅴ:極 め て重 い神 経質 者 で あ る. 29/Ⅴ:

刑 務 所 で死 亡.

第3群,発 端者の母を産んだ家系.母12/Ⅳ

は全家系中稀に見る全 くの正常人の如 くであ

る.然 し乍 ら遺伝的にはその因子型は分裂病

で あつた. 3/Ⅲ:性 格 異常者?. 5/Ⅲ:放 浪
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線 状 体

小 脳

橄 欖 核
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死. 7/Ⅲ:縊 首. 11/Ⅳ, 31/Ⅴ:共 に 精 神病.

 14/Ⅳ.発 端 者の 母の 弟で あ るが25才 頃 寡黙

とな り3年 位 で 寛解 した. 50才 頃 再び 悪化 し

自殺 した.以 上5名 は分 裂 病 で あ る.

第4群.三 次 町 に住 む.こ の 群か ら舞 踏病

を 出 した様 で あ るので 精査 した が11/Ⅲ 以外

に は 発 見 し得 なか つ た.唯 性 格 異常 を 散 見す

るの み. 8/Ⅲ 脳 出血 死.妹2名 に就 い て は

不詳. 17/Ⅳ 10数 年 前 よ り盲 目.次 女34/Ⅴ

も後 天性 の盲 目. 18/Ⅳ 性 格 異常 が あつた

ら しいが 不 詳. 37/Ⅴ 大 酒 家. 37/Ⅴ ．言語

は小 児の 如 くで あ る と 云 う.精 神 薄 弱?.

 19/Ⅳ 2～3年 前精 神 病 様 の 症 状 を 呈 した

こ とが あつ たが 現 今 は略 略正常 で あ る. 1男

が あ るが 魯 鈍 で あ る. 20/Ⅴ 高慢 一 徹 者,

嫉 妬 心 強 し,次 男 の 妻 と性 的 関係 が あつ た.

 4～5年 前 激 しい頭 痛 が あつ た.舞 踏 病 の 徴

は ない(町 医に よ る).

発端者(弟)の 剖検所見.

線状体が一見 して既に小 さ く,顕 微鏡的には

小細胞の脱落が見 られ,大 細胞は健在 してい

る方で あるが,今 までの報告例 と異な りた ゝ

小細胞だけが脱落 しているのではない.巣 状

に大細胞 も落 ちてい る所がある.し か もその

分 布が斑点状で場所に よつては殆ん ど健康 と

思われ る視野 もあ る.膠 質細胞は 勿論増殖 し

ているが,あ ま り強い反応はない.脂 肪 変性

はない.即 ち全体の変化が案外高度でなかつ

た.大 脳皮質の深層 も多少乍 ら変性 している.

淡蒼球及び視休 も線状体に比 しては稍稍軽度

乍 ら矢張 り侵 され ている.黒 質, Luys体 及

び赤核 の変化は最 も軽度だが,瀰 漫性 に退行

変性 してい るのが見 られ る.然 るにHaubeの

最 もOralな 領域に於て小な る膠質細胞の増

殖が 目立つ.膠 質繊維染色を施す と,こ の部

に膠質繊維の増殖が見 られ る.と ころが,此

等 の核 よ り下方にあ る核は一般に比較的高度

に変化 している.即 ち,小 脳皮質ではプ ルキ

ンエ細胞の脱落,排 列異状乃至変形が著明に

認め られ る.此 の皮質には元来発育障碍があ

つた もの と考 えられ る.歯 状核の神経細胞は

殆ん ど健全な ものは見出し難 いほ どであつ て,

毛細管の増殖な ども見 られる.橄 欖核 もこれ

も殆 んど同程度に侵 されている.殊 に膠質細

胞及び毛細管の増殖が著明である.

小括.上 述 した ところを括約す ると次のよ

うに云える. 1)　舞踏病は家系の第4群 か ら

発 した.第1群 の2/Ⅲ は性格異常を第2群 に

注入 した.第3群 は分裂病の遺伝因子を12/Ⅳ

を通 じて第2群 に伝 えた. 2)　調査人 員159名,

内舞踏病兼分裂病1,舞 踏病5,精 神病質24,

分裂病6,精 神薄弱2を 見出した. 3)　7/Ⅳ

の多 数の子 孫に見 る性 格 異常 は 必 しも所 謂

Choreopathie ohne Choreaと は考えられない.

彼女の夫,そ の他子孫の配偶者は殆 んど正常

人で ない ようであつて,こ の事が又家系の低

格化を加速度的に進めた ものであろ う. 4)

　発端者(兄)は 父 より舞踏病,母 方 より分裂

病の遺伝 負荷を受けた.発 端者(弟)は 舞踏

病性変質人であ る. 5)　発端者(弟)の 組織

学的所見は,第 一に線状体及び大脳皮質の変

性 は寧 ろ軽 度の方であるに拘 らず,第 二に小

脳皮質歯状核及び橄欖 核等下方の核に強 い変

化が証明せ られた.舞 踏病の病理はJelgersma,

 Alzheimer, Vogt夫 妻, Lewy, JaKob等 に

よつ て明かにせ られ,吾 国へは吉益が最初詳

細に紹 介した後,服 部,杉 原,木 村,窪 田,

朱,筒 井,植 松,塩 入等 の剖検例が ある.吾

国の例 も外国例 と対比 して特に異なつた点は

なかつた.唯 略従来錐体路に まで及んだ症例

が1～2に 止 まらないのであるが,吾 吾の例

の如 く橄欖核を侵 された ものは稀有の様であ

る.

第Ⅲ家系

本家系は岡山県上道郡御休村の産で農村に

於ては知的に上位に属 してい る.発 端老4/Ⅳ

の父系及び母系の 曽祖父は同胞であつた らし

い.両 親には舞踏病は無かつた と云 う.舞 踏

病は4/Ⅳ と其の二男6/Ⅴ の2名 のみ発見せ ら

れた. 6/Ⅴ の姉5/Ⅴ は軽躁的な人物で,精 神

的に も議すべ き点があつた ものの ようで,舞

踏病候補者であるか も分 らない.兄4/Ⅴ は歯

科医である.此 等の母親9/Ⅳ は精 神的には全

く正常 人であ るが,左 顔 面にTicが ある.
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その他に家系

に異常者を認

めない.一 般

に長命の様 で

ある.

4/Ⅳ,発 端

者,明 治18年

10月生の男子.

「クレックス」

の輸出商.商

業学校卒. 20

才前後に湿性

肋膜炎. 58才

で死亡.

発病経過.

病前性格は頑

固で短気であ

つた. 53才 頃

より誘因な く

不随意的 に両

上肢を曲げた

り伸ばした り

し始 めた.其

の後顔面其他全身に不随意運動を見 るに至 り

漸次進行的で ある.記 憶 力が少 し く減 退 し些

事に怒 り易い と云 う. 1年 前 よ り妻を寄せつ

けず離婚する と云 つてい るそ うだ.昭 和17年

5月 入院.

現症.膏 顔.屡 々顔面の〓搦が ある.よ く

舌打 した り,首 を左右に動か した りす る.両

側上肢は不安状態 で肘関節にて伸長又は曲屈

す る.手 指 も亦動 く.運 動の模様は一体に普

通の舞踏 運動 よ りは稍 々緩徐である.下 肢に

は不随意運動は起 らない.言 語 も軽度 に渋滞

する.瞳 孔は左右同大で対光反応正常.四 肢

の筋緊張 は減退 している.上 肢反射,膝 蓋腱

反射,ア キレス腱反射は何れ も左右同調で あ

るが稍々弱い.腹 壁反射及 び提睾反射 は消失

している.膝-踵 試験,指-指 試験は円滑で

ない.血 液 ワ氏 反応陽性.脊 髄液は液圧最高

165mm. 5cc採 取 して65mm, Pandy (+),

 Nonne (-), Weichbrodt (-),細 胞数20/3,

ワ氏反応(-).血 液は赤血球524万,白 血球

8000,血 色素110%.精 神的には計算能力が

一体に悪い
.入 院中二階か ら飛び降 りた事が

ある. 11月 退院.

第 Ⅱ 家 系 図

6/Ⅴ.発 端者の二男.大 正5年4月 生.農

業.昭 和24年11月 入院.中 等学校を卒業 して

い るが,中 途で怠けて転校 している. 26才 時

喀血, 30才 時 「マ ラリア」に罹患 した ことが

ある.

発病経過.復 員後32才 よ り怒 り易 くな り器

物を投げた り,家 人を叩いた りす る.酒 を飲

めば気嫌が治る とい う.そ の うち歩行が円滑

に行かな くなつた.食 事をする様子は飢餓 者

の様である.農 地委 員が土地を取上げたのを

恨み放 火をす ると云つた り,奬 金が目的で税

務署へ村民の闇売や脱税を密告 した りした.

自分 では村民 に叱 られたので精神病 者である

と云 う事に しようと思つて入院 した ど云 う.

現症.顔 面筋は〓 搦 しない.頸 部 が1日3
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回位瞬間的に引きつ る.舞 踏運 動は主 として

上肢 と拇指 と示指に よ く起 る.特 に興奮時,

労働 の後な どに著 しい.顔 面に歪顔 あ り内的

興奮を包む.言 語は吃音の様な独持の もので,

話をする時 には興奮 し非常に強 調的である.

四肢反射正常,異 常反射はない.瞳 孔異常 も

ない. Romberg(-).血 液 ワ氏 反応(-).

脊髄 液は液圧最高185mm, 5cc採 取 し150mm,

水様透 明, Nonne(-), Pandy(-),細 胞

数10/3,ワ 氏反応(-).

精神的には感情が浅薄で甚だ変 り易 く,或

は怒 り或は泣 き或時は陽気 となる.興 奮 して

硝子を叩き割つた りす ることが ある.こ うす

れば退院 させて貰 えるだろ うと云 う積 りであ

る.実 験 心理学的 には記憶 力及び注意力は不

良だが判断,論 理選択,類 推力は良い.

小括. 1)　農村 中流階級で知的には上位に

属す る家系である.舞 踏病は父子の2名 で,

発端者の父系 ど母系の曽祖父は同胞であった

らしい.発 端者 の長女は軽躁状であ り発病候

補者であるか も分 らない. 2)　2名 共に定型

的な精神症状を もち知能 低下があつた. 1名

は犯罪傾向の萌芽が認め られ る.

第Ⅳ家系

第 Ⅳ 家 系 図

本家系は岡山県浅 口郡玉 島町の産である.

発端者. 16/Ⅳ.明 治39年6月 生.男.農

業. 9才 頃木か ら落ち後頭部に裂傷を受けた.

 18才 腸 チフス. 31才 頃脊椎 カ リエスで当時の

岡山医科大学石山外科に入院. 33才 頃脚気.

学業は玉島商業補習科の一年 で中途退学 した.

以来28才 まで農業に従事 していたが,こ の年

札幌へ赴 き従妹 と結婚,間 もな く離婚 した.

再びび他人 と結婚 したが半年の後離婚.そ の

頃即 ち30才 時 よ り落付か な くな り,よ く喧嘩

をす るよ うになつた.自 他 の所有の区別が明

かでな く,よ く人の 自転車を無断で乗 る.家

の ものを手当 り次第人にや る.自 制が困難 と

なつた. 32才, 35才 及び36才 時の3回 に亙つ

て自殺企図が あつた. 40才 時 よ り嫌人,幻 聴,

幻視,関 係妄想が始 まつた.昨 年は人の依頼

で盗 んだ牛を市へ引いて行 き2, 3日 拘留せ

られた こ とが ある.そ の後 キリス ト教の信者

になつている.大 酒家で飲めば暴れる. 35才

頃 より左顔面の〓 搦が始 り, 2～3年 前よ り

右上肢が震 え,右 示指及び中指が引つ るよう

になつた.起 床時,寒 冷時.興 奮時等に増進

す るど云 う.

現症.顔 面は均斉 であるが表情硬 く,左 顔

面に於ては殆んど間断なく口角が著明に〓搦

して左に牽引され,同 時に眼瞼周匝筋も軽度
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に〓搦す る.瞬 目頻 りである.眼 瞼,舌,手

指に震顫が認め られ る.上 肢反射正常.下 肢

反射は亢進 してい る.腹 壁反射は左右同調に

存してい る.異 常反射は認め られない.運 動

失調も存 しない.四 肢の筋緊張 は一体に亢進

している.右 側 前胸腹部に痛覚過敏 が存す る.

血液 ワ氏反応陰性.脊 髄液 は液圧130mmHg,

 5cc採 取 して90mmHg,水 様透明,細 胞数3/3,

グロブ リン反応は陰性であ る.

精神的 には,時 に対す る見当識は良好であ

ったが,入 院 中精神科であ る事が判 らなかつ

た事があ る.智 能 は余程荒廃 していて, 2桁

の加減で も甚だ誤 り易い.直 接記憶 も侵 され

ている.実 験心理学的 には対語法による記銘

力試験は有関係55%,無 関係では20%,類

推力25%,論 理選択40%と 云 う成績であつた.

始終落付がな く劣等感があ り,時 時被害的 内

容を持つ幻聴がある.

17/Ⅳ.　 発端者の弟. 42才.農 業.顔 面表

情は甚だ硬い.〓 搦 はない.無 口で無愛想,

偏屈で疑深 く,怒 り易い と云 う.一 見分裂病

を思わす精神症状で ある.し か しなが ら家業

は貧しい乍 らまず普通に経営 し,智 的荒廃 も

存 しない.母 方の分裂病の負荷を もつた舞踏

病候補 と云 うべきで あろ うか.

18/Ⅳ.　 発端者の次弟. 21才 時肋膜炎で死

亡. 19才 時 自動車運転免許試験に落第 してか

ら 自棄 とな り友人に も逢 わな くな つた.兄

17/Ⅳ と同 じ素質を もつた ものであろ う.

19/Ⅳ .　発端者の妹. 34才 未婚.高 等小学

校卒で成績 中等度.顔 面稍々 硬 く瞬 目が甚だ

多い.舞 踏病候 補者 として扱つてお く.

4/Ⅲ.　発端者の父.農. 66才 時肋膜炎兼胆

石症で死亡.何 時頃 か らか落 付きがな くな り,

よく俳徊 し,仕 事中 も突 如知人の家へ遊びに

行つたりす る.お 人好で あるが怒 り易 く家人

を殴ることもある.何 時頃か判然 としないが

顔が引つる ようになつていて死亡前は特 に著

明 となつたそ うである.

6/Ⅲ.　発端者の叔 母. 69才.初 婚間 もな く

離婚 し女 中に出た. 24才 再婚 し,そ の間家 出

などしたが27才 死別.他 人の悪 口を言い よく

喧 嘩 を す るので 嫌 われ 者で あ る.独 語 あ り,

よ く瞬 目 し首 を振 る.長 女27/Ⅳ, 44才 未 婚,

挙子 な し,短 気 喧 嘩 好 き.性 格 異常 者 乃至舞

踏 病候 補 者 で あ ろ う.

27/Ⅳ.　 27才.男.大 酒 家 で 放 浪癖 あ り.

3/Ⅲ.　 男. 72才 時 尿崩 症 で 死亡.挙 子8名

の内6名 は 夭折 又 は 若死 して い て,こ の内 精

神薄 弱 者 が あつ た.

7/Ⅳ .　発 端 者 の 母. 70才. 32才 よ り腎臓 病.

内気 で気 弱 な涙 もろい性 格 で あ るが 病的 と云

う程 で は な い.患 者の 母は 別 に病 的 で なか つ

た と云 うが,そ の 同胞6/Ⅱ は 自殺 して い る し,

 7/Ⅱ は重 い精 神 病, 8/Ⅲ も23才 よ り精 神異常

を 来 して いた.こ の3名 は 分 裂病 で あつ た と

考え られ る.彼 女 の父10/Ⅱ は大 酒 の為〓 当

に なつ た 位 で,性 格 的 に も激 し易 い人物 で あ

つ た そ うだが,腎 臓 病 で 死 亡 して い る.弟

(8/Ⅲ)及 び そ の子孫 は皆 正 常 人 で あ る と云

う.

小括. 1)　本家系は農村で もやゝ 下位の生活

状態に あ り,舞 踏病3名,候 補者3乃 至4名,

性格異常1乃 至2名 が見出された.発 端者の

母方に3名 の分裂病を算える. 2)　発端者の

舞踏運動は軽 いが精神症状 は較著なものがあ

り;前 述の第 Ⅱ家系発端者(兄)と よ く似て

いる.自 殺企図あ り,依 頼に よ り犯罪 し,幻

覚を もつ.母 方 よ りす る分 裂病の負荷に負 う

ものであろ う.尚 筋強剛は特有である. 3)　

発端者の弟達は一見分裂病 であるが分裂病の

負荷の上に立つ舞踏病候補者であるか も知れ

ない. 4)　発端者乃至その子孫に子が無いか

或は少いので 自然淘汰が見 られ る.

第Ⅴ家系

岡山県久米郡倭文西村に 発して現在郡内に

広 く拡 る家系である.何 れ も農村 中位の経済

状態であ る.

1/Ⅱ.　発端者の姉.女,農 業. 71才 時の昭

和24年 発疹熱で死亡.約30年 前 よ り全身諸関

節の慢性 ロイマチスがあ り数年来横臥 してい

た.舞 踏運動は関節の運動不能があるに拘 ら

ず 甚だ古典的な ものが両側四肢に見られた.

死亡前前 日に一診 した程度で詳細な検索を行
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つていない.長 男1/Ⅲ は県会議 員を していて

発病 していない.

第 五 家 系

4/Ⅱ.発 端者,明 治21年8月 生.男.農 業.

昭和24年9月 診察.生 来著患を識 らなかつた

が,小 学1年 か ら所謂書痙の よ うな ものがあ

り,漸 次進行する. 1昨 年一度眩暈があつた

が, 2, 3日 来又同様 な発作がある.舞 踏症

状は軽 微で眼瞼 と手指並に下肢に存 し,手 指

では平常 目立たないが,興 奮時,筆 を持つ時

激化す る.

体格は大,言 語障碍な く,四 肢反射,腹 壁

反射,提 睾反射等正常 で異常反射及び小脳症

状を認めない.筋 緊張 は普通である.自 我を

主張 し理屈ぽ い.一 体に高慢,変 屈で怒 り易

く小心者である.智 能は普通である.

7/Ⅱ .発 端 者 弟. 52才.男.農 業. 25年8

月一 診 した.兄(4/Ⅲ)と 身体的 に も精 神 的

に も略 々似 て い て,筆 を持 つ と兄 以 上 に震 え

殆ん ど書けない.興 奮時に手指の不随意運動

が見 られ る.長 男に も(13/Ⅲ)軽 度の手指

震顫が認め られ る.発 病候補者であろ う.

2/Ⅱ, 3/Ⅱ, 5/Ⅱ 等は未見であるが何れ も

以上の同胞(4/Ⅱ, 7/Ⅱ)と 身体的,精 神的

に略 々同 じ症状を持つ と云 う.

1/Ⅰ .男.農 業. 95才 時一両 日の臥床後死

亡.下 顎及び四肢に著明な舞踏運動 と思われ

る不随意運 動が あつた と云 う.性 格 は無害 の

性格異常 人で老人性智能低下は最後 まで認め

られなかつた点は特有で90才 まで仕事を して

いた程であ る.

小括. 1)　父及びその子女7名 悉 く舞踏病

であ る.内2名 に

著明な舞踏病運動

があつた.そ の1

名は重篤な慢性多

発性関節ロイマチ

スがあつた. 2)

　家系成員は一体に

長命であ るが,知

能低下を来 してい

ない.性 格は悉 く

無害の性格異常で

犯罪傾向は無い.

Ⅴ　遺伝 学的考 察

Huntington舞 踏 病 の遺 伝 的 考 察 に 当つて

先 ず 問題 に な るの は,そ の概 念 に就 てで あ る.

前 に も述 べた よ うに, Huntington舞 踏 病 に

は特 有 の精 神 症 状が 附随 してい る こ とが多 い

が,こ うい う家 系を 精査 す る と以上 の よ うな

定 型 の他 に精 神 症状 を欠 くもの,舞 踏運 動 が

な く精 神症 状 のみ の もの 即 ちGerotovitschの

所 謂Chorea Huntingtoni sine Chorea, Kehrer

のChoreopathie ohne Chorea等 と云 われ る

ものが あ る.更 に又 異常 運 動 そ の もの も舞 踏

運 動 の特色 を 失 い他 の性 状 の ものに な る こと

もあ る.

これ らの ことは先人 も既に記 しているとこ

ろで,例 えばDavenportは 本疾患には, 1)

　精神異常を伴わぬ舞踏運動, 2)　Huntington

病性痴呆を主 とし運動障害のない もの, 3)　症

状の停留するもの, 4)　特に早期に現われ る

もの等が あることを指摘 してい るし, Kehrer

は,本 疾患の核心症状たる舞踏病性運動障害

と舞踏病性性格異常 の他に, 1)　舞踏運動或

は舞踏病性筋緊張異常が存 し舞踏病性性格異

常の存 しない もの,性 格異常のみが存す るも

の或は同時に舞踏病性精神病質的精神病を伴

うもの, 2)　諸種原因の震顫を見 るもの, 3)

　てんかん性代理症を呈す るもの, 4)　筋緊張

亢進一運動減少,筋 緊張方進一運動増多その

他の外錐体路性症状を呈す るもの, 5)　意識

障害を伴つた り伴なわない発作性の痛覚過敏
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状態, 6)　舞 踏 病 と失調 症 又 はTicと の 移行

型等の存 在す る こ とを述 べ て い る.

特異 な もの として は 次 の よ うな ものが あ る
.

 Kehrerは 「ロイ マ チス ム ス」 頭 痛 の 合 併 に

就て述べ て い る が,私 の 例 で も,第 Ⅰ家 系

3/Ⅴ,第 Ⅴ家 系1/Ⅴ に 「ロイマ チス ムス」 が

あった.頭 痛 に 就 て は,呉 例,岸 本例 に も見

られ私 の例 で も諸 所 に 存 す る .

その他 四肢 の 麻痺(Jolly, He_??_, Liebers,

 Facklam, Entres)や 病 的 反射 の陽性(Groze) ,

錐体路 の変性(Vogt. Schope)等 が 報告 され

てい て,私 の 第 Ⅱ家 系発 端 者(兄)に は 右 側

顔面神経 麻痺 が あ る.又 第 Ⅰ家 系 に於 ては 発

端者の他 に3名 の眼 瞼 下 垂が あ る

尚蓮動障害の感覚的代理とも見られる前述

のKehrerの 痛 覚 過 敏 に 就 て はSchlesinger ,

 Gaule等 の 例 に も 見 られ て い る が,私 の 例 で

も第 Ⅳ家 系 の 発 端 者 に 存 した .感 覚 異 常 と し

て皮 膚 〓 痒 感 もGeratowitsch, Enttres, Rosen

thol, Hempel等 に よ つ て 報 告 され て い る .

運 動 に 関 す る 方 面 で はFriedreich型 失 調

(Higer, Lenz),失 調(Boeters),脊 髄 性 筋

萎 縮(Grotjahn)等 の 合 併 も少 数 見 ら れ,自

律 神 経 系 障 害 の 合 併 は 比 較 的 に 多 い.血 管 栄

養 障 害,末 梢 の チ ア ノ ー ゼ,流 延,煩 渇,多

尿,多 汗 等 に 就 て のRefsum,糖 尿 病,尿 崩

症,脂 肪 過 多,煩 餓,煩 濁,赤 血 球 増 多 等 に

就 て のPanse, Maycr und Reisch, Hempel,

 Raugl, Doll und Rothsield,巨 大赤 血 球 症 に

就 て のMarkの 報 告 が 挙 げ られ る.

私 の例 の 中 で も第 Ⅳ家 系3/Ⅲ に尿 崩 症が,

第Ⅲ家 系6/Ⅴ に 煩 餓 が 見 られ た.

そ の他,文 献に 於 て は,軟 口蓋 麻 痺,頭 蓋

の左 右 不 相 称,外 耳畸 型(Riggenbach u.

 Werthemann)生 殖 腺 発 育 不 全(Rosenthal)

脳石 灰沈 着(Lipshutz) Basedow病(Hay)

等が 見 られ る.

以上 挙 げ た よ うな ものの 中に は偶 然 な合 併

症 もあ るで あ ろ う.そ こで 遺伝 性 を考 察す る

ために は如 何 な る症 状 がHuntington舞 踏 病

と遺 伝因 子 を同 じ くす るか と云 う問 題に な る.

この問 題 は 甚 だ 困難 で 結局 これ を 解明 す る こ

とは現在の遺伝学 の段階では不能であろ う.

た た現 在の段階で云われ ることは, Jakobの

研究に よつて判明 した病理学的知見を基にし

ての考察であろ う. Jakobに よれ げ, Hun

tington舞 踏病は皮質,線 状体蒼 球 系の先天

的障害 とされている.即 ちHuntington舞 踏

病の遺伝性の解剖的基礎 は皮質,線 状体 蒼球

系の遺伝的障害 である.従 つて これ らの うち

どの部位に主 として遺伝子が作用するがに よ

つて症 状 も異つて くるわけで ある(Freund) .

こうい う説を裏 書きする もの としてPatzig

の或 る一家系の観察が挙げ られるで あろ う.

即 ち,同 家系に於ては8代 に亙つて線状体の

先天性発育障害を見ているが,臨 床的にはそ

の何れに も舞踏病が存 したのではな く中には

起 していない もの もあつた.

この ように見て くると私の例は何れ も先人

の既 に指摘 した如 く直 接遺伝を示 している と

云えるのであ り,第 Ⅳ例の如 く先代に何等の

異常者 も認め られなかつた ような一見直接遺

伝に反 す る例 も 説 明 せ られ る.こ のよ うに

Huntington舞 踏 病の遺 伝に就てはた た臨床

上の現象型だけでは実は充分でない.し か し

家系成員の 全部に於て線状体の模様を探 るこ

とは勿論不可能な ことだか ら,勢 い皮質,線

状体蒼球系に関連す る臨床症状 を以て遺伝性

の標識 とせ ざるを得ないであろ う.

そ こで直接遺伝 だ か らと云つて毎 代 症 状

が現われて くるとは限 らない.一 体疾病に対

応す る遺伝子 とは何 なるものであろ うか.既

にJustが 致死因子に就て述べている如 く又

木田が示唆 している如 く遺伝 と云 うものは或

る遺伝子が存在する限 り何の支障 も無 いが,

それが存在 しな くなったか又は機能の低下喪

失を来す と初めて疾病が起 ると仮定す ること

も出来 る.機 能低下の極 く弱い時は臨床的に

症状 を現わ さない こともあ り得 るであろ う.

例 えば舞踏病に於て,皮 質線状体蒼球系に対

して,何 らかの原因に よつて,そ れらの発育

に係わ る遺伝子が存 しないか若 くは機能の低

下乃 至喪失に よ り該領域に変性 を起 した とし

よ う.,し か しその程度が 弱 け れ ば 臨 床 的
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には症状はでてこない.恰 もPatzigの 例に

見られ る如 くである.そ うす ると次に問 題に

なるのは舞踏病の因子が1個 であるか或は複

数で あるか とい うことで ある.既 にDaven

portは 臨床像 よ り運動障害,精 神障害,病 機

の進行性,発 病年 令に対す る4因 子を想定 し

ているが,私 は前述 した ように この ような臨

床像 よ り寧ろ病巣その ものに規定性を認めた

方が より合理的である と思 う.即 ち結局 それ

は病巣の範囲 と変性 の始 まる時期の問題 に帰

着す るのではあるまいか.そ してそれらに対

応する因子に就て考 える時,変 性の始 まる時

期に就ての ものは特別な因子 として考えな く

とも よい と思 う.例 えばBaltzerは 「い も

り」の単性発性に於て,組 織の退行変性は器

官に よ り種 々の発生時期に始 まる事を見てい

る.

そ こで結局病巣の範囲に就ての問題だけに

なるが,こ れは皮質,線 状体蒼球系に限 らず,

錐体路,橄 欖核に まで及んでいる もの もあ り

一様でない.こ の ような一見疾病の限界を越

えるよ うな現象は他の所謂系統疾患その他の

遺伝病に も見られる ところである.従 つて,

もし多因子 説を とるとすれば,寧 ろ病巣の拡

り方 の内 に あ る とす べ きで あ ろ う.そ して こ

の事 は従 来 の説 き 方に よれば 複 遺伝 子(木 原)

Geuoty-pisches Milieu (Timofeittosgovsky)

多 因子(木 田)等 の 説 に よ り一 応 説明 せ られ

るで あ ろ う.し か しなが ら因子 分 折 はBiedle

が 「ア カ パ ン カ ビ」 に於 て証 明 した1の 生化

学 に的 変 化 に 与 る酵素 又 は それ らの酵 素 群 に

1の 遺伝 子が 対応 す る と云 う方向 に進 んで い

るの だか ら以 上の よ うな説 明で は 未 だ 充分 で

な い.こ の 意味 に 於 てHuntington舞 踏 病 の

遺 伝 に就 て も更 に病 巣 発生 の 根本 機 転 の解 明

に まで進 まな くては な らない よ うで あ る.

Ⅵ　総 括

1)　 第 Ⅰ家系の発端者は痴呆 を主症 とし左

眼瞼下垂の複遺伝を もつ.家 系中舞踏病兼左

眼瞼下垂1,舞 踏病2,同 候補者3,左 眼瞼

下垂兼性格異常3,性 格異常3,所 謂致死因

子を思わ しめ る夭折21の 外近親結婚 と多産を

見 る.
2)　 第 Ⅱ家系は犯罪傾向 に富み

,舞 踏病固

有の性格の上に 其の他の性格異常,分 裂病等

の遺伝 負荷を幾重に も荷 う家系である.発 端

者(兄)は 舞踏病 と分裂病の二重表現型であ

る.加 うるに右顔面神経麻痺 を見 る.発 端者

(弟)は 定型的な舞踏病であ り,兄 弟共謀で

殺人を犯 した.第 Ⅱ家系発端者(弟)を 剖検

した.従 来の報告例 と異 り線状体及び皮質の

変化は寧ろ反つて軽度であるに拘わ らず,小

脳皮質,歯 状核,橄 欖核等 下方の核 に強い変

化が証明せ られた.蓋 し橄欖核 に及んだ例 は

稀有で ある.

3)　 第 Ⅲ家系は農村では知的上位に属す る

家系で ある.定 型的舞踏病2名 を出し,発 端

者の長女は軽躁病で発病候補者であろ うか.

発端者の父系及び母系の曽祖父 は同胞で ある

らしい.

4)　 第Ⅳ家系は農村下流階層に属 し,舞 踏

病3,同 候補者3～4名 が見られる.発 端者

の母方に分裂病の負荷がある.発 端者は 自殺

企図,独 特の犯罪傾向 と幻覚があつた.母 方

の分裂病負因によるものであろ う.

5)　 第 Ⅴ家系は農村略々中流階層.父 及び

其の子7名 に舞踏病,同 候補者1名 がある.

これ らの特徴は性格異常 を伴 うに拘わ らず知

能の低下が認め られなかった ことである.

6)　 疾病遺伝子乃至所謂致死因子は元来正

常 なる遺伝子その ものが存在 しな くなつたか

若 くに機能低下乃至喪失した ものであろ う.

正常遺伝子はか くて反つて 自己の働 きを逆に

浮彫 して見せ るもの と解せ られる.

7)　 第 Ⅰ第 Ⅱ第Ⅳ家系は本疾患の上に幾重

に も悪質遺伝の重積 を見る.総 じて遺伝病家

系には他 の負因ある家系 と配偶する傾向があ

り,家 系の低格化を加速度的 に進める.蓋 し

吾国の婚姻習慣に負 う所があろ う.

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

 Part I. On Huntington's Chorea

By

Yakichi Ocho

From my investigations of five families subject to Huntington's Chorea, I have come

 to the following conclusions.

1. Two of them are considered as double phenotypes of chorea and schizophrenia.

 Others remind us of double phenotypes of ptosis and the so-called lethal factors.

2. Four families are found to be subject to dementia and psychopathia as much as to
choreatic movement; one family is liable only to psychopathia. Two families have a

 tendency to attempt suicide, commit murder and other crimes.
3. A case of anatomical examination shows a remarkable change in the cerebellar

 cortex, dentatum and nucleus olivalis, in spite of the slight change instriatum and cerebral

 cortex. Cases of change in nucleus olivaris may perhaps be rare.

4. Such "Disease Gene" as chorea Huntingtoni or "Lethal Factor", I suppose, is

caused by the degradation or loss of functions of "Normal Gene" through mutation.

Can it not be reasoned, then, that the very existence of "Disease Gene" brings the

functions of "Normal Gene" into relief?


