
連載６ 臨床医のための末梢神経病理

先天性代謝異常症、感染症と
ニューロパチー

先
天
性
代
謝
異
常
症

先
天
性
代
謝
異
常
症
の
多
く
は
遺
伝
子
診
断
や
生
化
学

的
診
断
が
行
わ
れ
、
病
理
診
断
を
行
う
機
会
は
少
な
い
が
、

他
の
疾
患
を
疑
っ
て
生
検
を
行
っ
た
場
合
に
形
態
的
に
異

常
蓄
積
物
が
見
い
だ
さ
れ
て
診
断
に
至
る
こ
と
が
あ
る
。

異
常
蓄
積
物
を
同
定
す
る
に
は
電
子
顕
微
鏡
を
必
要
と
す

る
こ
と
が
多
い
。

１）
リ
ソ
ソ
ー
ム
蓄
積
症

リ
ソ
ソ
ー
ム
（lysosom

e

）
は
蛋
白
、
核
酸
、
脂
質
、

炭
水
化
物
の
修
飾
や
分
解
を
行
う
細
胞
小
器
官
で
あ
る
。

リ
ソ
ソ
ー
ム
蓄
積
症
は
先
天
性
の
酵
素
欠
損
に
よ
っ
て
発

症
し
、
蓄
積
す
る
物
質
に
よ
っ
て
分
類
さ
れ
て
い
る
。
近

年
は
成
人
期
に
発
症
す
る
患
者
も
多
く
報
告
さ
れ
て
い
る
。

多
く
は
中
枢
神
経
症
状
を
主
と
す
る
が
末
梢
神
経
障
害
を

伴
う
こ
と
が
あ
る
の
はK

rabbe

病
、
異
染
性
白
質
ジ
ス

ト
ロ
フ
ィ
ー
、Fabry

病
な
ど
で
あ
る
。

K
rabbe

病
（globoid

cellleukodystrophy

）
はgalac-

tosylceram
idase

の
欠
損
に
よ
る
常
染
色
体
劣
性
遺
伝
性

疾
患
で
あ
る
。
多
く
は
乳
児
期
に
発
症
す
る
が
、
若
年
期
、

成
人
期
発
症
も
あ
る
。
成
人
例
で
は
認
知
機
能
低
下
や
痙
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性
歩
行
を
示
し
、
検

査
上
大
脳
白
質
の
脱

髄
像
や
末
梢
神
経
障

害
を
呈
す
る
。
神
経

生
検
で
は
脱
髄
性
ニ

ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
を
示

し
、
電
顕
で
は
シ
ュ

ワ
ン
細
胞
質
に
管
状

の
封
入
体
な
ど
が
見

ら
れ
る１）
（
図
�
）。

異
染
性
白
質
ジ
ス

ト
ロ
フ
ィ
ー
（m

eta-

chrom
atic

leukodys-

trophy

）
は
、cere-

broside
sulfatase

の

欠

損

に

よ

り

sulfatide

が
組
織
に

蓄
積
す
る
常
染
色
体

劣
性
遺
伝
性
疾
患
で

あ
り
、
脳
、
末
梢
神

経
で
は
脱
髄
を
示
す
。
乳
幼
児
型
、
若
年
型
、
成
人
型
が

あ
る
。sulfatide

の
蓄
積
に
よ
り
、
末
梢
神
経
で
は
通
常

の
ト
ル
イ
ジ
ン
ブ
ル
ー
染
色
に
て
異
染
性
を
示
す
顆
粒
が

シ
ュ
ワ
ン
細
胞
内
に
見
ら
れ
る
。

Fabry

病
はα

-galactosidase
A

の
欠
損
の
た
め
に
血

管
壁
や
神
経
系
にceram

ide-trihexoside

な
ど
が
蓄
積
す

る
Ｘ
連
鎖
遺
伝
性
疾
患
で
あ
り
、
被
角
血
管
腫

（angiokeratom
a

）、
四
肢
の
激
痛
発
作
、
無
汗
症
な
ど

を
呈
す
る
。
神
経
内
の
血
管
内
皮
細
胞
や
神
経
周
膜
細
胞

に
多
数
の
脂
肪
封
入
体
が
観
察
さ
れ
る
（
図
�
）。

２）
副
腎
白
質
ジ
ス
ト
ロ
フ
ィ
ー

（ad
reno

leuko
d
ystro

p
hy

）

ペ
ル
オ
キ
シ
ソ
ー
ム
病
の
一
つ
で
、
脳
白
質
や
副
腎
髄

質
に
お
い
て
極
長
鎖
脂
肪
酸
を
有
す
る
コ
レ
ス
テ
ロ
ー
ル

エ
ス
テ
ル
の
蓄
積
を
認
め
る
。
Ｘ
染
色
体
連
鎖
の
伴
性
遺

伝
を
示
し
、
知
能
低
下
、
痙
性
麻
痺
、
視
力
低
下
な
ど
が

進
行
し
、
副
腎
や
性
腺
機
能
の
不
全
を
呈
す
る
。
成
人
例

で
は
痙
性
麻
痺
と
軽
度
の
末
梢
神
経
障
害
を
主
と
す
る

adrenom
yeloneuropathy

が
多
い
。
中
枢
神
経
で
は
電
顕
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的
に
マ
ク
ロ
フ
ァ
ー
ジ
な
ど
に
針
状
構
造
物
が
観
察
さ
れ

る
。
一
方
末
梢
神
経
で
は
シ
ュ
ワ
ン
細
胞
や
マ
ク
ロ
フ
ァ

ー
ジ
内
に
存
在
し
た
と
い
う
報
告
は
あ
る
が
実
際
に
見
い

だ
す
こ
と
は
む
つ
か
し
い
。
光
顕
的
に
は
軽
度
の
線
維
脱

落
と
脱
髄
性
変
化
が
見
ら
れ
る
。

３）
ミ
ト
コ
ン
ド
リ
ア
脳
筋
症

ミ
ト
コ
ン
ド
リ
ア
Ｄ
Ｎ
Ａ
の
点
変
異
や
酵
素
異
常
な
ど

に
よ
り
、
中
枢
神
経
症
状
や
筋
症
状
を
呈
す
る
疾
患
群
で
、

進
行
性
外
眼
筋
麻
痺
、
Ｍ
Ｅ
Ｌ
Ａ
Ｓ
（
脳
卒
中
様
エ
ピ
ソ

ー
ド
を
伴
う
）、
Ｍ
Ｅ
Ｒ
Ｒ
Ｆ
（
ミ
オ
ク
ロ
ー
ヌ
ス
を
伴

う
）な
ど
が
代
表
的
で
あ
る
。
筋
生
検
でragged-red

fiber

と
電
顕
で
の
特
徴
的
な
ミ
ト
コ
ン
ド
リ
ア
が
し
ば
し
ば
観

察
さ
れ
る
。
ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
が
主
症
状
と
な
る
こ
と
は

ま
れ
で
あ
る
が
、
消
化
器
症
状
を
中
心
と
す
る
Ｍ
Ｎ
Ｇ
Ｉ

Ｅ
と
い
わ
れ
る
疾
患２）
で
は
運
動
感
覚
ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
を

呈
す
る
。
末
梢
神
経
生
検
で
はsubclinical

に
有
髄
線
維

の
脱
落
が
し
ば
し
ば
見
ら
れ
、
電
顕
的
に
シ
ュ
ワ
ン
細
胞

や
無
髄
神
経
内
に
類
結
晶
状
封
入
体
が
見
ら
れ
た
と
報
告

さ
れ
て
い
る
が
、
疾
患
特
異
性
が
あ
る
か
ど
う
か
は
不
明

で
あ
る
。
自
検
例
で
は
有
髄
線
維
密
度
の
低
下
が
見
ら
れ

た
が
電
顕
的
に
明
ら
か
な
ミ
ト
コ
ン
ド
リ
ア
異
常
は
認
め

て
い
な
い
（
図
�
）。

４）A
d
ultp
o
lyg
luco
san
b
o
d
y
d
isease

上
位
運
動
ニ
ュ
ー
ロ
ン
徴
候
、
認
知
機
能
低
下
、
ポ
リ

�Fabry 病 脂肪封入体
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ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
が
進
行
す
る
。
主
に
有
髄
神
経
の
軸
索

内
にpolyglucosan

body

と
呼
ば
れ
る
多
数
の
封
入
体

が
観
察
さ
れ
る
。
こ
れ
は
グ
ル
コ
ー
ス
の
重
合
体
で
あ
る

が
、
そ
の
成
因
は
不
明
で
あ
る
。polyglucosan

body

そ

の
も
の
は
通
常
の
横
断
標
本
で
１
神
経
束
に
１
個
程
度
で

あ
れ
ば
非
特
異
的
所
見
と
さ
れ
る
（
図
�
）。

感
染
症

末
梢
神
経
は
他
臓
器
に
比
べ
感
染
源
に
直
接
侵
さ
れ
る

こ
と
は
少
な
い
がH

ansen

病
の
よ
う
な
重
要
な
疾
患
が

あ
り
、
ま
た
間
接
的
に
末
梢
神
経
炎
を
生
じ
る
と
考
え
ら

れ
る
疾
患
も
多
い
。

１）H
ansen

病

ア
ジ
ア
、
ア
フ
リ
カ
、
ラ

テ
ン
ア
メ
リ
カ
な
ど
で
罹
患

す
る
人
が
多
く
、
日
本
で
も

年
間
１０
数
名
が
発
症
し
て
い

る
。
感
染
症
疑
い
で
末
梢
神

経
炎
を
示
し
た
場
合
本
症
を

念
頭
に
置
く
必
要
が
あ
る３）
。

M
.leprae

が
原
因
で
、
皮
膚

病
変
と
末
梢
神
経
障
害
が
必

発
で
あ
り
、
類
結
核
型
、
中

央
境
界
型
、
ら
い
腫
型
な
ど

に
分
け
ら
れ
る
。
ら
い
腫
型

で
は
シ
ュ
ワ
ン
細
胞
や
浸
潤

し
た
マ
ク
ロ
フ
ァ
ー
ジ
が
大

�ミトコンドリア脳筋症

�polyglucosan body
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量
の
菌
を
含
ん
で

い
る
像
が
見
ら
れ
、

神
経
脱
落
、
神
経

周
膜
の
肥
厚
が
著

明
で
あ
り（
図
�
）、

一
方
類
結
核
型
で

は
炎
症
細
胞
浸
潤

と
肉
芽
腫
形
成
、

神
経
構
築
の
破
壊

が
見
ら
れ
る
が
、

そ
の
病
巣
に
細
菌

は
ほ
と
ん
ど
検
出

さ
れ
な
い
。

２）
Ｈ
Ｉ
Ｖ
感
染

症
感
覚
障
害
優
位

の
遠
位
性
多
発
神

経
炎（
Ｄ
Ｓ
Ｐ
Ｎ
）、

逆
転
写
酵
素
阻
害

薬
な
ど
の
副
作
用
に
よ
る
多
発
神
経
炎
、
感
染
初
期
に
多

く
自
己
免
疫
機
序
が
考
え
ら
れ
る
脱
髄
性
多
発
神
経
炎
な

ど
が
Ｈ
Ｉ
Ｖ
感
染
に
伴
っ
て
見
ら
れ
る
。
Ｄ
Ｓ
Ｐ
Ｎ
で
は

生
検
上
軸
索
障
害
が
主
と
し
て
見
ら
れ
、
血
管
周
囲
の
リ

ン
パ
球
浸
潤
の
頻
度
も
高
い４）
。
し
か
し
神
経
が
直
接
感
染

を
受
け
て
い
る
証
拠
は
乏
し
い
。

３）H
A
M

（H
T
LV
-1
asso

ciated
m
yelo
p
athy

）

Ｈ
Ａ
Ｍ
と
関
連
し
て
多
発
神
経
炎
を
呈
す
る
こ
と
が
あ

り
、
神
経
生
検
で
は
脱
髄
と
軸
索
変
性
の
混
在
が
報
告
さ

れ
て
い
る
。

４）
Ｈ
Ｃ
Ｖ

混
合
型
ク
リ
オ
グ
ロ
ブ
リ
ン
血
症
を
伴
い
や
す
く
、
血

管
炎
性
ニ
ュ
ー
ロ
パ
チ
ー
と
の
関
連
が
考
え
ら
れ
る
患
者

が
存
在
す
る
。
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